







十 二 see 


ractice of 


L. nternal Me edicine 
LA Edirion 









大 学 :上海 医 学 院 
ee 
主编。 阶 源 珠 林 果 为 和 











fractice of. Tnternal Medicine 


序 S 书 名 

1 。 实用 内 科学 
2 。 实用 内 科学 
3 。 实用 内 科学 
4 。 实用 内 科学 
5 实用 内 科学 
6 。 实用 内 科学 


7 实用 内 科学 (上 下 ) 


8 ”实用 内 科学 (上下) 


9 实用 内 科学 (上 下 ) 


10 。 实用 内 科学 (上 下 ) 


11 ”实用 内 科学 (上 下 ) 


12 。 实用 内 科学 (上 下 ) 


13 ”实用 内 科学 (上 下 | 


14 ”实用 内 科学 (上 下 ) 


第 8 版 


第 9 版 


第 10 版 


第 11 版 


第 12? 版 


第 13 版 


第 14 版 


《实用 内 科学 》 各 版 次 出 版 情况 


作者 
上 海 医 学 院内 科学 院 林 光 痢 等 


上 海 医学 院内 科学 院 、 编 辑 委员 会 

上 海 第 一 医学 院内 科学 院 、 编 辑 委员 会 
上 海 第 一 医学 院 实用 内 科学 编辑 委员 会 
上 海 第 一 医学 院 实用 内 科学 编辑 委员 会 


上 海 第 一 医学 院 《 实 用 内 科学 》 编 辑 委员 会 编写 组 


上 海 第 一 医学 院 《 实 用 内 科学 》 编 辑 委员 会 
主编 林 光 者” 戴 自 英 

上 海 医 科大 学 《实用 内 科学 》 编 辑 委员 会 
主编 戴 自 英 

上 海 医 科大 学 《实用 内 科学 》 编 辑 委员 会 
主编 戴 自 英 

上 海 医科 大 学 《实用 内 科学 》 编 委 会 

主编 陈 源 珠 


复旦 大 学 医学 院 ( 原 上 海 医科 大 学 ) 《实用 内 科学 》 编 委 会 





主编 陈 法 珠 

复旦 大 学 上 海 医学 院 《实用 内 科学 》 编 委 会 
主编 陈 濒 珠 

复旦 大 学 上 海 医学 院 《实用 内 科学 》 编 委 会 
主编 陈 涉 珠 ” 林 果 为 

复旦 大 学 上 海 医学 院 《 实 用 内 科学 》 编 委 会 
主编 陈 濒 珠 ， 林 果 为 ” 王 吉 次 











出 版 时 间 备注 


1952 .9 人 民 卫 生出 版 
社 前 身 一 一 华 
东 医 务 生活 社 
出 版 


1953.6 
1954.3 
157., 坦 


1959.9 (普及 本 ) 
1961.10 


1973.9 


1981 ,5 


1986.12 


1993.1 


a7 7 


2001.10 


2005.5 


2009.9 


2013.8 


《实用 内 科学 》 获 奖 情况 


闫 奖 是 和 用 天 奖 版 次 人 天 奖项 目 


1982 年 第 7 版 全 国 优秀 科技 图 书 奖 ， 一 等 奖 

1996 年 第 9 版 卫生 部 科学 技术 进步 奖 ， 一 等 奖 

1998 年 第 10 版 国家 科技 进步 奖 ， 二 等 奖 

1998 年 第 10 版 第 11 批 全 国 优秀 畅销 书 奖 (科技 类 ) 

2001 年 第 11 版 2001 年 度 全 国 优秀 畅销 书 奖 (科技 类 ) 
2003 年 第 11 版 2003 年 度 全 国 优秀 畅销 书 奖 (科技 类 ) 
2006 年 第 12 版 2006 年 度 全 行业 优秀 畅销 品种 奖 (科技 类 ) 


Cnce of. Tnternal Medicine 





实用 内 科学 


Vactice of 
1 nternal M . edicine 


OIA Edition G14% 14% 
实用 内 科学 


下 册 


号 复旦 大 学 上 海 医 学 院 

下 《实用 内 科学 》 编 委 会 

号 主 编 陈 泪珠 林 果 为 王 吉兆 

三 副 主 编 潘 孝 彰 (常务 ) 公心 华 王 卫 平 
葛 均 波 顾 勇 高 移 邹 和 建 
白 春 学 “于 小 强 


人 人 民 呈 和 呈 由 版 社 


Ef racri ce of Tnternal Medicine 


学 术 顾 问 


资深 编 委 (以 姓氏 汉语 拼音 为 序 ) 


编 。 委 (以 姓氏 汉语 拼音 为 序 ) 


杨 秉 多 


陈 新 
李 锡 莹 
浦 寿 月 
张 永 信 


白 春 学 
程 韵 枫 
顾 勇 
胡 了 予 
林 果 为 
瞿 介 明 
舒 先 红 
王 吉兆 
徐 元 钊 
张 婴 元 


许 小 平 


刘 湘 云 
廖 履 坦 


陈 世 波 
刘 厚 钰 
朱 禧 星 





储 以 微 
顾 静 安 
胡 仁 明 
刘 杰 
沈 锡 中 
宋 后 燕 
王 明 贵 
许 小 平 
钟 良 


孙 曾 一 


林 善 铁 


陆 玮 
孙 大 裕 
杨 蕊 旬 

诸 骏 仁 


葵 映 云 
丁 小 强 
郝 传 明 
季 建 林 
卢 洪 洲 
沈 稚 舟 
宋 元 林 
王 卫 平 
叶 志 斌 


周 元 陵 


张 文 宏 


朱 无 难 


曹 同 瓦 
范 维 琥 
何 礼 贤 
姜 林 娣 
虽 传 真 
施 光 峰 
滕 杰 
于 明 香 
邹 和 建 


郭 津 生 


杨 叶 虹 


陆 道 培 


顾 牛 范 
梅 振 武 
至 侠 生 
杨 永 年 


陈 泪珠 


叫 
裔 


张 朝 云 


闻 玉 梅 


郭 履 骨 
钮 善 福 
谢 痕 


袁 弥 满 


马 燕 


姚 志 


报 


FF 
串 


iiICINE 


FS 
= 


EF 
ess 


TERNAL M 


\ 
十 斗 二 起 站 出 下 IT 1 


冉 潜 闭关 时 滥 浊 滥 洪 滑 浇 浴 浊 遇 
小 外 让 尖 波 让 捧 让 波涛 沂 折 波折 


一 lll |1 | 


| 


针 


3 





i 


时 


食 台电 


a APR 
N: 


绪论 

分 子 生 物 学 基础 与 临床 
医学 遗传 学 概论 

疾病 的 免疫 学 基础 
临床 微生物 学 概论 
临床 药理 学 概论 

循 证 医学 概论 

| 肿瘤 学 概论 


| 感染 性 疾病 

| 化 学 物理 因素 所 致 疾病 
营养 性 疾病 
代谢 性 疾病 

| 内 分 兴 系 统 疾病 





| 循环 系统 疾病 
| 呼吸 系统 疾病 





< 


| 消化 系统 疾病 
泌尿 系统 疾病 


A 











了 县 上 | 


| 汶 系统 疾病 
免疫 性 疾病 
风湿 性 疾病 
神经 系统 疾病 
精神 障碍 











目 有 录 


下 册 


病 的 二 级 预防 


























第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 1323 第 九 章 ”高 血压 
第 一 章 ”总 论 1323 第 一 节 原 发 性 高 血压 
第 二 章 ”心力 衰竭 1337 第 二 节 ” 继 发 性 高 血压 

第 一 节 急性 心力 衰竭 1337 附 : 低 血 压 

第 二 节 慢性 心力 衰竭 1341 第 十 章 “心脏 着 
第 三 章 心律 失常 1352 第 一 节 

第 一 节 ”概述 1352 第 二 节 

第 二 节 ” 察 性 心律 失常 1363 第 三 节 

第 三 节 “” 逸 搬 和 揭 搏 心律 1365 第 四 节 

第 四 节 ”期 前 收缩 1366 第 五 节 ”主动 脉 辩 狭 窗 

第 五 节 异 位 快速 心律 失常 1369 第 六 节 “主动 脉 辩 关闭 不 全 

第 六 节 ”心脏 传导 异常 1395 第 七 节 三 尖 辩 病变 

第 七 节 与 心律 失常 有 关 的 综合 1411 第 八 节 ”肺动脉 辩 疾病 
第 四 音 ”心脏 骤 停 和 心脏 性 独 死 1419 第 九 节 联合 辩 膜 病 和 复合 辩 膜 病 
第 五 章 ” 植 人 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 1431 第 十 节 ”人 工 心脏 辩 膜 的 术 后 

第 一 节 人 工 心脏 起 拓 1431 管理 和 功能 评价 

附 ， 可 植 入 式 心 电 事件 记录 仪 1442 第 十 一 章 ” 先 天 性 心脏 血管 病 

第 二 节 植 入 式 心脏 复 律 除 颤 器 1442 第 一 节 ”概述 

第 三 节 ”体外 心脏 电 复 律 1445 第 二 节 ”无 分 流 的 先天 性 心脏 
第 六 章 ”心血 管 病 的 介入 治疗 1447 血管 病 

第 一 节 ee Rd 1447 第 三 节 左 至 右 分 流 的 先天 性 

第 二 节 成 形 术 和 修复 术 1451 心脏 血管 病 

第 三 节 心 导管 消融 治疗 1454 第 四 节 ” 右 至 左 分 流 的 先天 性 

第 四 节 先天 性 心血 管 病 的 心 心脏 血管 病 

导管 介入 治疗 1456 第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 

第 五 节 周 图 血管 病 的 介入 治疗 1458 第 一 节 ”急性 和 肺 源 性 心脏 病 
第 七 章 “动脉 器 样 硬化 1459 第 二 节 ”慢性 肺 源 性 心脏 病 
第 八 章 “冠状 动脉 党 样 便 化 性 心脏 病 1467 第 三 节 ”肺动脉 高 压 

1467 感染 性 心 内 膜 炎 
1468 心肌 炎 
1478 第 - 











第 十 五 章 


第 十 八 章 


第 十 九 





第 二 十 一 章 


下 


第 二 十 二 章 


中 


可 








第 一 节 病 

第 二 节 病 

第 三 节 病 

第 四 节 型 右 心室 
第 五 节 攻 不 全 

第 六 节 综合 征 
第 七 节 病 
心包 炎 

第 一 节 急性 心包 炎 

第 二 节 ”慢性 心包 闪 


所 
乙 1 
到 
室 
Ea 


心理 和 精神 障碍 与 心血 管 病 
第 一 节 概述 

第 二 节 心脏 神经 
主动 脉 疾病 

主动 脉 炎 

节 。 主动 脉 交 

节 ”主动 脉 夫 层 分 离 
管 


心血 管 病 与 妊娠 

周围 血管 疾病 

多 发 性 大 动脉 炎 
雷诺 综合 征 
血栓 闭塞 性 脉 管 炎 
闭塞 性 动脉 硬化 
红 班 性 胶 痛 症 
手足 发 绀 症 
网 状 青 斑 
静脉 血栓 形成 
心脏 移植 中 的 内 科 问 题 


小 避 流 洲 洲 
由 一 1 


填 寺 埋 夺 进入 


| 


y 
2 






心血 管 系统 药物 的 临床 药理 

第 一 节 BB 肾上腺 素 能 受 体 阻 断 药 

第 二 节 肾 素 - 血 管 紧 张 素 - 醛 固 副 
系统 抑制 剂 

第 三 节 利尿 药 

第 四 节 “有 机 硝酸 酯 类 药物 

第 五 节 ” 钙 通道 阻 断 药 

第 六 节 ” 洋 地 黄 类 及 其 他 正 性 
肌 力 药物 

第 七 节 ” 抗 快速 心律 失 久 

第 八 节 ” 抗 血小板 聚集 , 抗 凝 


溶 检 药 


1588 
1589 
1590 
1590 
1594 
1597 


1598 
1599 
1600 
1601 
1602 
1602 
1607 
1611 
1613 
1613 
1613 
1615 
1615 
1618 
1620 
1624 
1630 
1634 
1634 
1637 
1639 
1641 
1643 
1643 
1644 
1645 
1649 
1652 
1652 


1655 
1659 
1660 
1661 


1663 
1664 


1667 


ET 



























第 二 章 ”呼吸 功能 及 其 障碍 
第 三 章 ”急性 气 道 炎 症 和 上 气 道 阻塞 
第 一 节 ”六 营 
第 二 节 急性 
= 气 道 
第 四 章 ”慢性 阻塞 性 肺 疾病 
第 五 章 ”支气管 哮喘 
第 六 章 ”支气管 扩张 
第 七 章 ”肺炎 
第 一 节 
第 二 节 
第 三 节 
第 四 节 
第 五 节 
第 六 节 
第 七 节 六 及 
第 八 节 ”肺炎 支原体 入》 
第 九 节 肺炎 衣原体 肺炎 
第 十 节 ”军团 菌 肺炎 
第 八 章 
节 
节 
党 后 篆 
第 四 节 肺 诺 卡 菌 
第 五 节 其 他 和 肺 部 真菌 病 
第 九 章 
第 十 章 了 





尔 漫 性 肺 疾病 


的 二 








病 和 肺 放 线 菌 病 














目 录 
第 八 节 ， 竺 发 性 慢性 嗜 酸 性 粒 综合 征 
细胞 性 肺炎 1789 第 十 八 章 ”呼吸 衰竭 
第 九 节 ”药物 性 肺病 与 放射 性 肺炎 1791 第 十 九 章 ”急性 呼吸 窘迫 综合 征 
第 十 节 气管 炎 1793 第 二 十 章 ”机械 通气 的 应 用 
第 十 一 节 ， 肺 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 第 一 节 ”机械 通气 
细胞 增生 症 1796 第 二 节 宙 械 通气 
第 十 二 节 ” 肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 病 1797 与 通气 策 盐 
第 十 三 节 ”肺泡 蛋白 沉着 症 1799 第 三 节 人 工 气 道 的 建立 与 管理 
第 十 四 节 ” 特 发 性 肺 合 忽 血 第 四 闻 经 面 捍 无 创 正 压 通气 
黄 素 沉着 症 1800 第 五 节 机 械 通 气 的 临床 应 用 
第 十 五 节 结 节 病 1801 第 二 十 一 章 “” 肺 移植 相关 内 科 问 题 
第 十 一 章 ” 肺 循环 疾病 1804 
第 一 节 ” 肺 水 肿 1804 ee 
第 二 节 急性 及 血栓 检察 症 1808 第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
第 三 节 “” 肺 动静 脉 瘘 1813 第 一 章 总 论 
第 十 二 章 ”胸膜 疾病 1815 第 二 章 ”内 镜 在 消化 系统 疾病 中 的 应 用 
第 一 节 ”胸腔 积 液 1815 第 一 节 消化 内 镜 的 种 类 和 发 展 网 
第 二 节 ”结核 性 胸膜 炎 1820 第 二 节 ”内 和 镜 检 查 对 消化 系统 
第 三 节肢 网 1822 疾病 的 诊断 | 
第 四 节 气胸 1824 第 三 节 消化 系统 疾病 的 Sh 
第 五 节 胸膜 间 皮 瘤 1827 第 三 章 A rt 
第 十 三 章 ”纵隔 疾病 1831 第 一 节 腹痛 
第 一 节 纵隔 炎 1831 第 二 节 黄 这 
第 二 节 ”纵隔 气 肿 1832 第 三 节 腹泻 
第 三 节 ” 原 发 性 纵隔 肿瘤 1834 第 四 节 消化 道 出 血 
第 十 四 章 ， 甩 肌 疾病 1837 附 : 食管 责 门 黏膜 括 裂 症 
第 一 节 “ 脐 肌 麻 瘤 1837 第 五 节 ”腹水 | 
第 二 节 。 脑 肌 膨 出 1837 第 四 章 ”食管 疾病 
第 三 节 ”已 疝 1837 第 一 节 胃 食 管 反 流 病 
第 四 节 ” 胶 肌 肿瘤 1838 第 二 节 食管 动力 性 疾病 
第 十 五 章 ”胸廓 疾病 1839 第 三 节 食管 感染 性 疾病 
第 一 节 ” 鸡 胸 1839 第 四 节 食管 肿瘤 
第 二 节 尘 斗 胸 1839 第 五 章 胃 十 二 指 肠 疾病 
第 三 节 浓 柱 侧 凸 和 后 凸 1839 第 一 节 胃炎 
第 十 六 章 ”遗传 性 和 先天 性 肺 疾病 1840 第 二 节 ”消化 性 溃疡 
第 一 节 肺 颖 性 纤维 化 1840 第 三 节 胃 排 空 障碍 
第 二 节 原 发 性 纤毛 不 动 综合 征 1842 第 四 节 胃 肿 瘤 
第 三 节 肺泡 微 结石 症 1845 第 五 节 胃 部 手术 后 的 远 期 并 发 症 
第 四 节 先天 性 肺 发 育 不 全 1845 第 六 节 十 二 指 肠 雍 积 症 
第 五 节 “ 单 合 透明 肺 1846 第 七 节 裂孔 疝 
第 六 节 先天 性 支气管 痢 肿 1846 第 六 章 “” 肠 道 疾 病 
第 七 节 ”气管 -食管 站 1846 第 一 节 ”功能 性 胃 肠 病 
第 八 节 肺 隔离 症 1846 第 二 节 胃 肠 道 间 质 瘤 
第 十 七 章 ” 通 气 调 节 异 常 1847 第 三 节 习 肠 道 神经 内 分 湾 和 肿瘤 
第 一 节 原 发 性 肺泡 1 1847 第 四 节 消化 道 焉 室 病 
第 二 节 洗 眠 呼吸 暂 信 气 第 五 节 胃 肠 道 息肉 及 小 传 性 疾病 








869 
1869 
873 
1873 





1874 
1875 
1878 
1878 
1881 
1888 
1891 
1893 
1894 
1897 
1897 
1900 
1903 
1905 
1910 
1910 
1915 
1920 
1923 
1929 
1934 
1935 
1937 
1937 
1945 
1948 
1952 


1955 






























第 六 节 ” 嗜 疏 1957 第 四 章 ”血液 净化 疗法 
第 七 节 。 肠 道 微 1959 第 一 节 除 的 原理 
第 八 节 ”急性 出 1962 第 二 节 
第 九 节 ” 假 腊 性 1964 第 三 节 
第 十 节 “炎症 性 1966 第 四 节 血液 透析 浅 过 
第 十 一 节 吸收 1972 第 五 节 序 贯 透析 
第 十 二 节 ” 原 发 性 1977 第 六 节 性 肾脏 替代 治疗 
第 十 三 节 ”大肠 1979 第 七 节 ”血浆 置 挨 及 相关 技术 
第 十 四 节 ”上 肠 省 血管 性 疾病 1982 第 八 节 血浆 吸附 和 免疫 吸附 
第 十 五 节 肠 梗 阻 1986 第 九 节 ”血液 灌流 
附 : 慢性 假 性 肠 梗 阻 1990 第 十 节 ”其 他 血液 净化 新 技术 
第 七 癌 ”腹膜 疾病 1991 第 五 章 ” 同 种 异体 肾 移 植 的 内 科 问 题 
第 一 节 ”腹膜炎 1991 第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 
第 二 节 ”恶性 腹膜 间 皮 痛 1994 第 一 节 ”此 小 球 疾病 概论 和 分 型 
第 三 节 腹 胶 后 疾病 1995 第 二 节 无 症状 蛋白 尿 和 (或 ) 血 屎 
第 八 章 ”肝脏 疾病 1997 第 三 节 急性 链球 菌 感染 后 
第 一 节 ” 肝 硬 化 1997 肾 小 球 肾 炎 
第 二 节 ”药物 性 肝病 2007 第 四 节 ”快速 进展 性 涌 小 球 肾炎 和 
第 三 节 ”自身 免疫 性 肝病 2012 新 月 体 肾 炎 
第 四 节 酒精 性 肝病 2019 第 五 节 抗 肾 小 球 基 底 胶 肾炎 
第 五 节 ” 非 酒精 性 骨 肪 肝病 2021 第 六 节 免疫 复合 物 介 导 的 
第 六 节 ”肝脏 血管 性 疾病 2024 Ts 
第 七 节 ” 肝 及 种 2028 第 七 节 ” 察 移 疫 复 合 物 新 月 体 肾炎 
第 八 节 “ 肝 性 脑病 2030 第 八 节 ”肾病 综合 征 
第 九 节 ” 肝 肿 瘤 2035 第 九 节 ”微小 病变 肾病 
第 十 节 ”上 肝 衰竭 2043 第 十 节 ”局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 证 
第 十 一 节 ”肝脏 遗传 性 疾病 20 旨 六 让 二 上 
第 十 二 节 原 位 肝 移 植 的 内 科 问 题 。 ”2048 毗 十 二 节 Je 人 生病 
第 九 音 胰腺 和 胆 系 疾病 2051 第 十 三 节 系 膜 毛细 血管 性 肾 小 球 肾 炎 
第 一 节 ”急性 胰腺 炎 2051 第 十 四 节 纤维 样 肾 小 球 病 和 免疫 
第 二 节 慢性 胰腺 炎 2057 触须 样 肾 小 球 病 
附 ， 自身 免疫 性 胰腺 炎 2061 第 十 五 节 ”Clq 肾病 
第 三 节 ”胰腺 痛 2062 第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 
第 四 节 胆石 病 2066 第 一 节 系统 性 红斑 狼 元 肾 损 害 
第 五 节 ”胆道 系统 肿瘤 2070 第 二 节 ”过敏 性 紫 疗 的 肾 损 害 
第 十 章 ” 其 他 消化 系统 疾病 2072 第 三 节 混合 性 结缔 组 织 病 的 肾 损害 
第 四 节 类 风湿 关节 炎 的 肾 损害 
第 五 节 系统 性 硬化 的 肾 损 量 
第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 2076 第 六 节 ” 原 发 性 干燥 
第 - 章 总 论 2076 第 七 节 抗 中 性 粒 细胞 
一 次 ”急性 悄 损 伤 2083 人 
一 节 急性 肾 损伤 2083 
二 节 ”灾难 事件 中 的 急性 肾 损 人 2092 
三 节 ”造影 剂 肾病 与 急性 肾 损伤 2094 
第 四 节 老年 人 急性 肾 损 伤 2096 
第 : 章 慢性 肾脏 病 2098 
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第 十 三 节 高 尿 址 血 症 肾 损害 2216 第 十 九 章 ” 肾 功能 不 全 患者 的 用 药 
第 十 四 节 ”淤血 尿毒 综合 征 2218 ce ys 
第 十 五 节 可卡因 和 海洛因 相关 肾病 2221 第 二 十 篇 血液 系统 疾病 
第 十 六 节 ”病毒 感染 相关 肾脏 损害 2222 第 一 章 总 论 
第 八 章 缺 血性 肾病 2226 ”第 二 章 贫血 
第 九 章 ”遗传 性 肾炎 2231 第 = 沉 
第 一 节 Alport 综合 征 2232 区 
第 二 节 薄 基 底 腊 肾病 2232 第 三 节 
第 三 节 ”Fabry 病 2233 第 四 节 
第 四 节 ”指甲 - 栈 骨 综合 征 2234 第 五 节 
第 五 节 先天 性 肾病 综合 征 2234 第 六 节 巨 幼 细胞 性 贫血 
第 六 节 镶 状 细胞 性 凤 病 2235 第 七 节 红细胞 膜 缺 陷 所 致 的 
第 七 节 部 分 或 全 身 讶 肪 发 育 不 良 2235 溶血 性 贫血 
第 十 章 ”泌尿 道 感染 2237 第 八 节 红细胞 酶 缺陷 所 致 的 
第 一 节 概述 2237 溶血 性 贫血 
第 二 节 肾 孟 肾炎 2240 第 九 节 血红 蛋白 病 
第 三 节 ”膀胱 炎 2242 第 十 节 ”自身 免疫 性 溶血 性 贫血 
第 四 节 ”复杂 性 尿 感 2243 第 十 一 节 “” 母 肌 血 型 不 合 溶血 病 
第 十 一 章 ， 间 质 性 2244 第 十 二 节 ”药物 .感染 及 理化 因素 
第 一 节 2244 引起 的 溶血 性 贫血 
第 二 节 2247 第 十 三 节 ” 继 发 于 慢性 病 的 贫血 
第 三 节 2249 第 十 四 节 其 他 类 型 的 贫血 
第 四 节 2250 第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 
第 五 节 2251 第 一 节 ”白血病 概述 
第 六 节 2252 第 二 节 急性 白血病 
于 本 2253 第 三 节 慢性 白血病 
2254 第 四 节 少见 类 型 白血病 
第 一 节 ， 肾 性 糖尿 2254 第 五 节 ”骨骼 增生 异常 综合 征 
药 1 2255 第 六 节 ”上 骨 顺 增生 异常 / 骨 山 
第 2258 增殖 性 肿 瘤 
第 2260 第 七 节 类 白血病 反应 
第 2261 第 四 章 ”骨髓 增殖 性 肿 瘙 
第 六 节 肾 衣 ae 2263 第 一 节 胃 备 增殖 性 肿瘤 概述 
第 七 节 ” 肾 小 管 焉 中 毒 2267 第 二 节 真性 红细胞 增多 症 
第 十 四 次 ”梗阻 性 肾病 2271 第 三 节 原 发 性 血小板 增多 症 
第 十 五 章 ” 肾 石 病 2274 第 四 节 原 发 性 骨髓 纤维 化 
第 十 六 章 ”肾脏 完 肿 性 疾病 2280 第 五 节 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 综合 征 
第 一 节 单纯 性 肾 灾 种 2281 第 六 节 ”系统 性 肥大 细胞 增生 症 
他 2282 第 七 节 ”慢性 中 性 粒 细胞 白血病 
嗓 枚 肿 性 疾病 2287 第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 
2287 第 一 节 淋巴 瘤 概述 
2288 第 二 节 霍 奇 金 淋巴 瘤 
2289 第 三 节 非 霍 奇 金 淋巴 瘤 
2289 第 四 节 “多 发 性 骨 散 瘤 
底 吧 曙 2290 第 五 节 淋巴 浆 细胞 性 淋巴 瘤 与 
娠 与 籽 脏 疾病 2293 Waldenstr6m 巨 球 蛋 白 
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第 七 章 


第 八 章 
第 九 章 











第 五 节 

第 六 节 

第 七 节 

止血 与 血栓 

第 一 节 

第 二 节 

第 三 节 过敏 性 紫 疗 

第 四 节 ”遗传 性 出 血性 毛细 血管 
扩张 证 

第 五 节 。 原 发 免疫 性 血小板 减少 加 

第 六 节 ” 继 发 性 血小板 减少 症 

第 七 节 ”血栓 性 血小板 溅 少 性 紫 疗 与 
溶血 尿毒 综合 征 

第 八 节 ”血小板 功能 障碍 性 疾病 

第 九 节 ” 血 友 靖 

第 十 节 ”血管 性 血 友 病 

第 十 一 节 ”其 他 遗传 性 凝血 因子 
缺乏 症 

第 十 二 节 ”获得 性 凝血 功能 障碍 

第 十 三 节 ”弥散 性 血管 内 凝血 

第 十 四 节 ”血栓 形成 与 血栓 栓塞 性 
疾病 概述 

妊娠 与 血液 病 

外 科 手 术 与 血液 病 

第 一 节 ”血液 病 的 外 科 手 术 治 疗 

第 二 节 ”血液 病 患 者 并 发 外 科 疾 病 时 
的 手术 问题 

第 三 节 外科 手术 后 引起 的 


血液 学 改变 
细胞 因子 的 临床 应 用 
造血 下 细胞 移植 
输血 
治疗 性 血液 成 分 单 采 


第 一 节 ”血液 成 分 置换 
第 二 节 血细胞 去 除 或 单 采 





2449 第 三 节 
2451 第 四 节 
2453 
245 s=——= 
“第 = 十 一 篇 免疫 性 疾病 
2458 第 一 章 ”食物 过 敏 
2461 第 二 章 ”过 敏 性 鼻炎 
2463 第 三 章 血清 病 
第 四 章 “ 荨 麻疹 和 血管 性 水 肿 
第 五 章 ”药物 不 良 反应 与 药疹 
ee 第 六 章 ”自身 免疫 病 
本 第 七 章 ”免疫 缺陷 病 
第 一 节 原 发 性 免疫 缺 洁 
2468 Wh 
2471 
i 第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 
第 一 章 概论 
2489 第 一 章 风湿 热 
ee 第 三 章 ”系统 性 红斑 狼疮 与 皮肤 型 红斑 狼疮 
i 第 四 章 类 风湿 关节 炎 
ge 附 ， 幼年 特 发 性 关节 炎 
第 五 章 ”成 人 斯 蒂 尔 病 
第 六 章 ”血清 阴性 消 柱 关节 病 
2488 第 七 章 多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 炎 
2489 第 八 章 硬 皮 病 
2491 第 九 章 原 发 性 血管 炎 
2 第 一 节 概论 
第 二 节 ”大 血管 性 血管 炎 
a 第 三 节 ” 结 节 性 多 动脉 炎 
98 第 四 节 ” 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 抗体 
2501 相关 性 血管 炎 
第 五 节 ”过敏 性 血管 类 
2509 第 十 章 “ 白 塞 病 
2517 第 十 一 章 干燥 综合 征 
2522 第 十 二 章 ”混合 性 结缔 组 织 病 
2522 第 十 三 意 重 付 综合 征 
第 十 四 章 ， 急 性 发 热 性 非 化 肤 性 结 节 性 脂 膜 炎 
2524 第 十 五 章 ” 嗜 酸性 筋 膜 炎 
第 十 六 章 ”上 骨 关 节 炎 
2525 第 十 七 童 ” 痛 风 与 高 尿酸 血 症 
2526 第 上 八 瘟 淀粉 样 变 病 
2531 第 十 九 章 ” 大 骨节 病 
2541 
2548 
2i0 ”第 二 十 三 篇 。 神 经 系统 疾病 
2551 第 - 章 总 论 
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第 一 节 ”神经 疾病 的 诊断 
第 二 节 见 神经 症状 
第 三 节 ”神经 系统 特殊 检查 的 
指 征 与 应 用 
第 二 章 ”周围 神经 
第 一 节 ”神经 痛 
第 二 节 单 神 经 炎 
第 三 节 多 脑 神经 疾病 
第 四 节 “免疫 介 导 性 周围 神经 
第 五 节 多 发 性 周围 神经 病 
第 六 节 ”遗传 性 周转 神经病 
第 三 章 次 能 疾病 
第 一 节 急性 养 移 炎 
第 二 节 ”着 欧 压迫 症 
第 三 节 了 人 
第 四 节 ” 养 矿 空 演 积 水 
第 五 节 ”运动 神经 元 疾 
第 六 节 “颈椎 病 性 养 
第 四 章 ”急性 脑 血管 病 
第 一 节 ”短暂 性 缺 血 发 作 
第 二 节 缺 血性 脑 血 管 病 
第 三 节 出 血性 脑 血管 病 
第 四 节 颅 内 静脉 系统 血栓 形成 
第 五 节 ”其 他 脑 血 管 病 
第 五 章 ” 颅 内 占 位 病变 
第 一 节 颅 内 压 增高 
第 二 节 颅 内 肿瘤 
第 三 节 ” 脑 脓 肿 
第 六 章 ”中 枢 神 经 系统 感染 
第 一 节 急性 散发 性 脑 炎 
第 二 节 反 转 录 病 毒 神经 感染 
第 三 节 漫 病 毒 脑 炎 
第 四 节 4 
第 五 节 
第 七 章 ”运动 障碍 
第 一 节 ” 帕 金 森 病 及 帕 金 森 综 合 征 
第 二 节 ”舞蹈 症 
第 三 节 肌 张 力 障碍 
第 好 节 ) 
第 八 章 ”发 作 | 
第 一 节 “癫痫 
第 二 节 “头痛 与 偏 头痛 
第 三 节 发 作 性 睡 病 
第 九 章 脱 抽 机 由 疾病 
SR 性 硬化 





第 十 一 


第 十 二 章 
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狂潮 发 育 不 良性 疾风 
遗传 .代谢 性 疾病 
脑 积 水 


本 于 
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EE 和 和 





油 
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小 法 洪 潜 渤 小 看 
Hi 吾 必 V 


江洲 村 而 冰 


I 


lI 
坟 进 进 


和 


肌肉 疾病 

有 抽 营 养 不 良 症 
强直 性 肌 病 

重症 肌 无 力 与 肌 无 力 
综合 征 

炎症 性 肌 病 
周期 性 症 痪 
代谢 性 肌 病 

第 七 节 ”其 他 肌 病 

自主 神经 疾病 

红斑 性 肢 痛 症 
直立 性 低 血 压 与 全 自 
主神 经 病 

第 三 节 间 脑 综合 征 


1 





第 二 十 四 篇 “精神 障碍 


第 一 章 
第 二 章 
第 三 章 
第 四 章 


第 五 章 





第 上 章 


概论 
心境 障碍 (情感 性 障碍 ) 
er 

ie 
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坦 翰 进 


惊恐 障碍 
广泛 性 焦虑 障碍 
社交 焦虑 障碍 
特定 恐惧 症 
强迫 症 
创伤 后 应 激 障 碍 
ii 果 和 记忆 障碍 
诡 妄 
辛 呆 
阿尔 藻 海 默 病 
遗忘 综合 征 
神 活性 物质 所 至 精神 障 但 
酒精 中 毒 和 酒精 依赖 
药物 依赖 
少年 精神 障碍 
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第 八 章 
第 九 章 








第 一 闻 祝 述 
第 三 学 

第 三 节 

第 四 节 

第 五 节 

其 他 精神 科 问 是 

第 一 节 ”应 激 障 丝 

第 二 节 自杀 

第 三 节 进食 障碍 
第 四 节 ”人格 漳 理 
第 五 节 性 心理 障碍 
第 六 节 艾滋病 所 致 的 精神 障碍 
第 七 节 梅 


毒 所 致 寅 神 障 理 
精神 障碍 的 治疗 


至 





附录 ”临床 常用 检验 正常 参考 值 
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循环 系统 由 心脏 、 血 管 和 调节 血液 循环 的 神经 体液 等 
组 成 。 其 功能 是 为 全 身 组 织 器 官 运输 血液 ,通过 血液 将 氧 、 
营养 物质 . 酶 和 激素 等 供给 组 织 ,并 将 组 织 代谢 废物 运 走 ， 
以 保证 人 体 进行 正常 新 陈 代谢 。 此 外 ,循环 系统 尚 有 内 分 
记功 能 。 循 环 系统 疾病 也 称心 血管 疾病 ,包括 上 述 所 有 器 
官 的 疾病 ,在 内 科 疾 病 中 占 较 大 比重 , 居 常 见 病 , 且 较 疡 重 ， 
其 中 以 心脏 病 最 为 多 见 ,明显 地 影响 患者 的 劳动 力 ,导致 较 
高 的 病死 率 和 病 残 率 。 因 此 ,积极 防治 和 研究 循环 系统 疾 
病 ,对 保障 人 民 健康 和 维护 社会 生产 力 有 重要 忆 义 。 


【循环 系统 疾病 的 流行 病 学 】 

20 世纪 初 ,引起 人 类 死亡 的 主要 疾病 是 感染 性 疾病 ， 
随 着 经 济 发 展 和 医学 的 进步 ,感染 性 疾病 逐步 得 到 控制 。 
心血 管 疾病 (包括 脑 血 管 意外 ) 的 死亡 人 数 自 20 世纪 50 年 
代 起 已 经 超过 了 肿瘤 ,结核 ,腹泻 和 肺炎 所 引起 的 死亡 总 
和 ,成 为 发 达 国家 的 “第 一 杀手 ”。 在 心血 管 疾病 中 ,高 血压 
和 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 ( 冠 心病 ) 是 最 常见 的 病 种 ， 
随 着 寿命 的 延长 ,心力 衰 竟 在 增多 ,它们 都 严 和 更 危害 人 类 
健康 。 

在 我 国 , 随 着 经 济 建设 的 发 展 ,卫生 事业 的 进步 ,人 民 
生活 水 平 的 改善 ,平均 寿命 的 延长 ,饮食 习惯 的 改变 ,心血 
管 疾病 的 患 病 率 和 死亡 率 也 持续 升 高 。 对 部 分 城市 的 调查 
显示 :20 世纪 50 年 代 心血 管 病死 亡 率 为 47. 2 10 万 在 多 
因 构 成 比 中 下 6.61%, 列 第 正 位 ;60 年 代为 36.05 10 万 ， 
占 6.72%, 列 第 五 位 ;70 年 代为 115. 74410 万 ,让 19. 419 %， 
列 第 二 位 ;80 年 代为 119. 34710 万 , 占 21.49%. 成 为 第 一 
位 。20 此 纪 90 年 代 以 来 的 统计 资料 显 天 :虽然 城市 和 农 
村 的 疾病 构成 有 一定 差异 ,但 无 论 城乡 ,心血 管 疾病 的 病死 
率 均 占 首 位 。 近 年 来 .既往 临床 最 常见 的 风 混 几 必 昨 痢 ( 风 
心病 ) 在 减少 ,人 属 中 的 患 病 率 明显 下 降 . 这 


























循环 系统 疾病 


为 最 常见 的 心脏 病 。 表 16-1-1 显示 复旦 大 学 附属 中 山 医 
院 和 华山 医院 20 世纪 5 个 年 代 f 必 脏 病 患者 病 种 的 变 
化 ;可见 慢性 非 感 染 性 疾病 如 冠 心病 、 高 血压 和 心肌 病 等 在 
有 关 的 风湿 性 心脏 病 、 训 源 性 心脏 病 和 梅毒 性 
心脏 病 则 在 减少 ,但 与 病毒 感染 有 关 的 心肌 炎 却 在 增加 。 












【循环 系统 的 解剖 生理 特点 了 

心脏 ,大 血管 及 其 分 支 直 至 交织 如 网 的 毛细 血管 .构成 
人 循环 的 管道 系统 。 毛 细 血 管 网 遍布 全 身 各 部 位 的 右 官 和 组 
织 中 。 循 环 系统 的 运输 功能 是 通过 心脏 的 泵 血 功 能 来 
维持 。 
(一 ) 心脏 (heart) ”处 于 循环 系统 的 中 心 , 由 左 、 右 心 
左右 心室 四 个 心 腔 , 以 及 左 、 右 房 室 准 和 半月 办 四 个 
组 成 (图 16-1-1)。 其 有 节律 地 收缩 和 舒张 ,如 同 聚 一 
动 血液 循环 :将 自 腔 静脉 回流 来 的 含 氢 量 低 的 血液 ( 血 
氧 饱 和 度 66% 一 88%) 泵 入 肺动脉 :又 将 自 肺 更 脉 回流 米 






































的 在 师 泡 壁 毛细 血管 氧 合 后 含 氧 量 高 的 血液 ( 血 氧 饱和 度 
95%% 一 100 中 ) 泵 入 主 给 。 心 脏 泵 血 源 于 
心肌 细胞 的 舒 缩 。 构 成 心脏 9 是 加 柱状 的 心 
有 抽 细 胞 .其 中 心房 肌 细 上 胞 较 小 -心室 肌 细 胞 较 大 。 心 房 和 心 
室 肌 细胞 有 开 分 义 . 细 胞 外 为 功能 复杂 的 细胞 膜 ( 肌 
腊 ). 内 有 束 状 肌 原 纤维 (图 16-1-2)。 肌 膜 四 隐形 成 管状 
构 ( 模 管 ). 横 答 延 仲 于 细胞 外 间隙 与 细胞 内 部 。 一 些 肌 赤 
胞 可 有 几 个 细胞 核 。 玉 帘 的 线粒体 散布 在 肌 原 问 和 紧 














靠 肌 膜 下 ， 


革 功 能 是 产生 二 癸 


和 






















的 让 忽 (是 图 16 12) 上 肌 划 和 由 往 缚 西 种 且 
成 : 租 肚 经 为 抽 洲 眶 自 . 位 于 肌 节 中 殉 ; 缠 峙 
江 位 王 肌 生 的 两 尖 . 六 与 肌 洲 代 自 部 分 征 千 

二 二 还 和 丙种 洗车 和 让 忆 钻 拒 全 用 OIL 红 
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主动 脉 洲 { 谋 业 


由 房 室 部 分 
lo 





室内 部 分 


自 的 复合 体 ,在 心肌 人 
白 的 结合 ,使 两 者 保 寺 
极 时 有 外 的 钙 离 
〈 肌 质 网 和 横 
盟 释 放 , 后 者 






系统 ) 


A 
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穷 的 肌 动 蛋白 向 肌 节 











有 册 膜 外 ,调节 蛋白 遂 作 
问 横 桥 分 离 . 
舒张 。 








制造 出 A- 
心 肚 有 节律 
导 系 多 包括 
及 其 分 支 和 普 肯 
将 冲动 迅速 伟 型 
9 含 起 捧 旨 
心脏 本 身 的 血 供 主 
状 动脉 ,其 大 分 支 分 布 
血管 网 汇集 成 心 有 
(二 ) 血管 


统 











上 腑 茜 脉 


寺 分 离 状态 , 肌 节 弛 展 。 
子 随同 钠 离 子 内 流 


作用 于 调节 蛋白 复合 
其 韦 , 肌 凝 蛋白 的 球形 未 端 遂 与 之 结合 ， 


Ll 丝 相互 滑 过 而 没有 肌 动 但 白 和 肌 尝 


在 此 过 程 中 | 
分 子 的 实际 缩短 ,该 过 程 


。 此 后 , 钙 离 子 与 调节 蛋白 


肌 动 蛋白 向 两 旁 滑 行 回复 上 
i ee 时光 中 党 消 










静脉 ,最 后 形成 冠 ) 


(vessels) 





i 冠状 动脉 开口 


心脏 的 斜 切面 









血液 的 管道 ,包括 动脉 ,毛细 血管 和 静脉 。 动 脉 将 血液 从 心 


站 前 弛 头 肌 
右 后 乳头 肌 册 部 生 间 也 三 
图 16-1-1 
f 张 时 它们 阻碍 了 肌 动 蛋白 与 肌 凝 蛋 


当心 肌 细胞 除 
经 肌 膜 进入 肌 管 系统 
,刺激 肌 质 网 终 池 中 储存 的 钙 离 子 大 
体 ,使 肌 动 蛋白 上 的 受 点 
形成 横 桥 ,位 于 两 
中 央 滑 行 ,导致 肌 节 缩短 、 心 肌 收缩 ， 
蛋白 个 体 
呈 称 为 兴奋 -收缩 耦 联 ( 见 图 16-l 
复合 体 分 离 , 排 到 肌 管 系统 

















i 
肌 节 弛 展 , 心 


用 于 肌 动 熏 白 的 









耗 能 基 由 肌 凝 焉 和 白 ATP 酶 作 
LP ,得 ， 

主要 是 特殊 心肌 细胞 组 成 的 起 捕 传 
i ;、. 房 室 束 、 左 右 束 支 
网 的 作用 。 该 系统 能 节律 地 发 放 冲 
普通 心肌 细胞 胞 使 之 兴奋 而 收缩 :其 中 
由 胞 ,具有 最 高 的 自律 性 。 











主要 来 自 起 源 于 主动 脉 根 部 的 左 ` 右 二 





于 心肌 表面 ,小 分 支 进入 心肌 .经 毛细 
大 欧 脉 实 进 入 在 心房 。 
科 统 的 周正 结构， 





是 循环 巴 为 运输 


脏 输 向 组 织 , 管 辟 含 有 较 多 的 肌纤维 和 弹力 纤维 , 具 不 


的 张力 和 弹性 ,又 称 “ 阻 力 血 管 
血管 将 小 动 .静脉 相连 .在 组 织 
层 内 皮 细 胞 和 少量 纤 允 

进行 物质 交换 :提供 氧 






【激素 . 酶 . 维 生 


织 构 成 ， ei 


运 走 代谢 产物 和 二 氧化 碳 , 故 这 管 





.其 渗透 
透 压 调节 着 血液 与 组 织 间 的 液体 平衡 。 
: 腔 较 大 .又 和 
。 血 管内 皮 细 胞 除了 是 


(functional capillaries)” 





vessels)™ 








方面 起 重要 作用 。 

(三 ) 调节 血液 循环 的 神经 体液 
性 (automaticity) .但 整个 循环 系统 
的 调 当 ! 通过 兴奋 心脏 
心率 加 速 、 传 导 et 和 
围 血 管 收缩 (a 和 8: 受 f 


舒张 ); 忆 副交感 神经 肖 i 








经 














- 道 天 
由 胞 因子 .在 调节 血管 舒 缩 





静脉 将 : 
寺 血 管 (capacitance 
然 屏障 外 :还 
正常 凝血 功能 等 









因素 
NAPE 


兴奋 使 冠 及 血管 


性 和 静水 压 与 


和 (resistance vessels)” 

中 旺 网 状 分 布 , 管 壁 仅 
比 可 直接 与 
和 其 他 
村 又 称 ” 





:毛细 
由 一 
j 组 织 
Ns 
功能 血 














心脏 虽 有 有 
受 神经 体液 

- 腺 素 能 户 
a 受 体 兴 桩 后 使 周 
村 和 和 蔷 甫 肌肉 血 ; 


a, 
















强 嗪 


液 胶 体 











液 从 组 织 


术 能 分 


考 





香 


天 | 寿 
EE 








慢 , 传 导 抑制 心脏 收缩 力 减弱 和 周围 省 

解 质 和 一 些 代 :调节 循环 系统 了 9 体液 因素 : 儿 
胺 、 钠 : ,而 乙醚 胆 碱 、 钙 各 镁 
党 酚 腕 . 怪 素 .血管 紧张 未 、 精 








艺 酸 加 庆 索 .血性 烷 入 








、 内 皮 才 








和 收入 ,而 激 改 、 环 
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肌 细 胞 








opie(1997) 







舒张 期 





Z 抽动 蛋白 M 
图 16-1-2 心肌 细胞 结构 及 其 兴奋 -收缩 看 联 示意 


ATP .前 列 乓 素 (PGL) .组 胺 、 舱 和 作 代 谢 谨 物 和 病因 诊断 说 明 疾病 的 基本 和 性质 ,可 分 为 先天 性 和 和 后 天 
性 两 大 类 。 病 因 与 疾病 的 发 展 、 转 果 、 顶 防 和 和 治疗 有 下 要 关 

系 ; 故 省 放 在 诊断 的 第 一 位 。 在 我 国 所 见 的 各 种 心脏 病 的 

), 短 病因 .随地 区 和 年 代 不 同 而 有 所 变化 。 

病理 解 剂 诊断 列 为 诊断 的 第 二 位 ,可 表明 各 种 病因 所 





使 血管 扩张 。 
通常 在 安静 的 情况 下 ,成 人 心 胜 每 分 钟 擂 动 50 一 100 






次 ;每 次 从 左 .在 心室 分 别 搏 出 60 一 70ml 血液 (性 和 
分 钟 从 心室 排出 约 开 看 液 ( 心 排 备 旺 六 如 以 体 表 面积 核 
正则 为 2.6 一 和 Oomin sa 心脏 指数 ) 。 当 运 : 通 引起 的 病理 解剖 改变 : 其 + 委 的 临床 表现 .预后 密切 相 


忆 排 页 二 可 增 因 到 20Lomain- 为 正常 时 的 关 , 对 准备 施行 手术 消 疗 的 病例 更 其 有 重要 意义 。 
f 很 大 的 储 和 区 儿 理 生理 诊断 列 为 诊断 的 第 王位 ,可 表明 各 种 循环 系 
近年 来 山 于 心 钠 素 .内皮 索 等 的 发 现 .认为 循 乓 系统 不 统 疾 镍 所 发 生 的 病理 生理 变化 而 导致 的 功能 改变 。 其 反映 
仅 是 -个 血 流 动力 党 系统 ,有 而 丰 是 人 体内 吹风 分 泥 疾病 的 程度 和 对 整个 机 体 的 影响 ,是 判断 和 劳动力 的 主要 恨 
系统 ; 琐 已 证 明 , 称 个 循环 系统 包括 心 是 、 面 有 居 细 跑 、 5 如 心脏 功能 分 级 (Ceardiac function classification) ， -一 般 
内 此 细 胞 此 至 血管 启 间 组 织 的 细胞 -都 有 内分泌 功能 ;村 心 中 玫 能 胜任 多 少 体力 活动 来 判断 :DT 级 :体力 酒 动 不 受 
看 各 的 酒 动 是 到 油 计 作用 展 制 ， - 般 体 万 活动 不 引起 症状 ;@ 开 级 :体力 活动 硝 ; 受 限 
制 , 不 能 胜任 一 般 的 体力 活动 ,可 引起 呼 叹 内 难 、 心 怀 
〖 循 环 系统 疾病 的 诊断 和 分 类 】 状 ;多 用 级 ; 体 亡 活动 明显 受 限 制 .不 能 胜任 较 轻 的 体力 活 
循环 陆风 诊断 和 分 类 应 包括 病因 站 | 动 - 可 引起 心力 右 竭 症状 和 体征 ;人 级 :体力 酒 动能 力 完 

全 上 才 灾 -休息 是 仍 有 心力 碍 下 症 状 和 体重 


痢 理 生理 -个 方面 (大 16 1 2) 人 











Le 液 调节 


信 : 因 此 心 脐 功 
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表 16-1-2 循环 系统 疾病 的 诊断 分 类 


第 一 章 总 





病因 诊断 病理 解剖 诊断 病理 生理 诊断 
(一 ) 先天 性 (一 ) 心脏 和 大 血管 各 种 先天 性 畸形 (一 ) 心力 衰竭 


(二 ) 风湿 性 
(三 ) 动脉 粥 样 硬化 性 
(四) 高 血压 性 


) 肺 源 性 


(六 ) 病毒 和 立 克 次 体 性 
(七 ) 细菌 和 真菌 性 
( 八 ) 梅毒 性 


( 九 ) 寄生 虫 性 
(十) 内分泌 和 代谢 病 性 
〈 十 一 ) 贫血 性 
〈 十 二 ) 脚气 病 性 
十 三 ) 肾 胜 病 性 
《十 四 ) 结缔 组 织 病 性 





(十 五 ) 药物 (或 化 学 物 ) 中 毒性 











(十 六 ) 物理 因素 性 
七) 神经 官能 性 
“十 八 ) 遗传 性 
(十 九 ) 原因 不 明 性 





(二 十 ) 其 他 


因此 ,循环 系统 疾病 完整 的 诊断 应 包括 病因 ,病理 解剖 





和 和 病理 生理 三 个 方面 ,举例 如 下 : 


1. 风湿 
. 二 . 尖 因 狭窄 (病理 解剖 诊断 ) 
.心脏 增 大 (病理 解剖 诊断 ) 
.心房 闫 动 (病理 生理 诊断 ) 
. 心力 衰竭 (病理 生理 诊断 》 


:心脏 病 ( 病 因 诊 断 ) 





心 胜 功 能 第 区 级 (病理 生理 诊断 》 


(二 ) 心 内 膜 病 变 
1. 心 内 膜 炎 
2. 心 内 膜 纤维 增生 
3. 心 辩 膜 病 
(1) 瓣膜 狭 罕 
(2) 瓣膜 关闭 不 全 
(3) 辩 膜 脱 算 
(4) 辩 膜 撕 裂 
(三 ) 心肌 病变 
1. 心 胜 增 大 
2. 心肌 炎 
3. 心肌 病 
4. 心肌 梗死 (坏死 》 
5. 心肌 硬化 (纤维 化 》 
6. 心脏 破裂 
7. 乳头 肌 和 和 腿 索 断裂 
. 室 壁 瘤 
(四 ) 心包 病变 
1. 心包 炎 
2. 心包 积 液 积 血 或 积 脓 
(五 ) 冠状 动脉 病变 
1. 粥 样 硬化 
2. 血栓 形成 
3. 栓塞 
4 
5 





. 狭 窗 或 闭塞 
. 炎症 
(六 ) 心脏 肿瘤 
(七 ) 血管 病变 
1. 动脉 硬化 
. 动脉 炎 
. 动脉 瘤 
. 动脉 栓塞 或 血栓 形成 
5. 动脉 中 膜 购 样 变性 
6. 静脉 血栓 形成 
7. 静脉 炎 


> 


(二 ) 肺 水 肿 

(三 ) 休克 

(四 ) 心绞痛 

(五 ) 乳头 肌 功 能 不 全 
(六 ) 高 血压 

(七 ) 高 动力 循环 状态 
( 八 ) 阿 -斯 综合 征 

《 九 ) 心脏 神经 症 
(十 〉 心律 失常 

. 窦 性 心动 过 速 
窦 性 心动 过 组 
窦 性 心律 不 齐 
5. 游 走 心 律 

6. 期 前 收缩 

7. 阵 发 性 心动 过 速 
8 

9 
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, 非 阵 发 性 心动 过 速 
- 心房 扑 动 和 颜 动 
10. 心房 亲 乱 心律 

. 心房 分 离 

. 房 室 脱节 

. 房 室 交接 处 心律 
反复 心律 

. 心室 自主 心律 

. 心室 扑 动 和 颤动 
18. 心室 亲 乱 心律 
9. 密 房 传导 阻 灌 
20. 心房 内 传导 阻 滞 
21. 密室 传导 

22. 房 室 传导 阻 滞 
23. 心室 内 传导 阻 滞 
24， 预 激 综合 征 

25. 其 他 





~ oO or 相 oh 王 








首先 注 可 





【循环 系统 疾病 的 诊断 方法 】 

全 面 的 病史 询问 和 体格 检查 , 然 
况 作 实 验 室 检查 和 XX 线 、 心 电 图 .3 
检查 ,有 些 患者 需 作 血 流动 力学 等 方面 和 
CT、MRI、 核 素 





国 声 心动 几 












再 根据 情 


他 辅助 


时。 近年 来 ， 
像 技术 的 发 展 为 心血 管 疾病 的 诊断 提 


供 了 快捷 无 创 的 手段 ;快速 发 展 的 心 导 管 技术 也 已 成 为 心 


血管 疾病 诊断 和 治疗 的 重要 








手 


届 ,在 临床 上 广泛 应 用 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 - 


(一 ) 病史 和 症状 

[ow 1. 呼吸 困难 (dyspnea) 急性 肺 水 肿 、 肺 栓塞 可 表现 
站 为 突 发 的 呼吸 困难 ,慢性 心 功能 不 全 的 呼吸 困难 可 在 数 周 
或 数 月 中 逐渐 加 重 ,是 左 心 功能 不 全 、 肺 注 血 的 主要 症状 。 
轻 者 仅 表现 为 劳累 性 呼吸 困难 (exertional dyspnea) 或 阵 发 
性 夜间 呼吸 困难 (paroxysmal nocturnal dyspnea); 重 者 呼 

吸 困难 持续 而 需 端 坐 呼吸 (ort opnea) ,可 伴 有 哮 鸣 , 震 注 

意 与 支气管 哮喘 鉴别 。 呼 吸 困难 也 常 由 呼吸 系统 疾病 如 气 

胸 、 肺 炎 慢性 阻塞 性 肺病 等 引起 ,需要 鉴别 。 

2. 胸痛 或 胸部 不 适 “心绞痛 (angina pectoris) 是 冠状 
动脉 供血 不 足 的 主要 症状 ,为 胸骨 后 的 压迫 或 紧缩 感 ,向 左 
肩 及 左上 肢 放 射 ,严重 时 右 臂 和 右 胸 也 可 受累 ,持续 约 2 一 
5 分钟。 发作 前 常 有 诱因 。 发 作 时 患者 多 不 敢 继续 活动 ， 
而 胸痛 多 于 停止 活动 或 含 服 硝酸 甘油 后 即 消失 。 询 问 患者 
时 宜 让 患者 自己 详细 描述 , 避免 暗示 。 急 性 心肌 梗死 
(acute myocardial infarction) 时 的 胸痛 性 质 与 心绞痛 相似 ， 
但 历时 长 ,可 达 数 小 时 以 上 。 和 急性 心包 炎 的 胸痛 多 在 左前 
胸 , 与 体位 有 关 。 主 动脉 夹层 时 的 胸痛 常 为 持续 性 白 裂 样 ， 
向 后 背 放 射 。 其 他 非 心脏 性 的 疾病 ,如 胸壁 . 肋 间 神经 、 肺 
部 .食管 或 颈椎 疾病 也 可 引起 胸痛 , 需 注意 鉴别 。 

3. 心性 (palpitation) 为 心脏 冲动 时 的 一 种 不 适 感 ,发 
生 于 所 有 类 型 的 心动 过 速 . 异 位 搏动 ,高 动力 循环 状态 和 突 
然 发 生 的 心动 过 组 。 

4. 水 肿 (edema) 为 组 织 间隙 水 分 含量 过 多 所 致 ,一 
般 为 皮下 水 肿 , 呈 四 陷 性 。 心 脏 性 水 肿 常 从 下 肢 开始 ,一 般 
是 对 称 的 ,早期 仅 于 日 间 活 动 后 出 现 ,休息 一 夜 后 消失 。 长 
期 卧床 者 水 肿 发 生 在 背部 和 储 部 皮下 。 

5. 发 绀 (cyanosis) ”为 缺 氧 的 表现 , 当 血 液 中 还 原 血 
红 蛋 白 增多 (超过 50g/L 时 ), 即 可 出 现 发 绀 。 可 分 中 心性 
和 末梢 性 两 种 :前 者 系 由 于 右 向 左 分 流 的 先天 性 心脏 病 或 
肺 部 疾病 静脉 血 未 得 到 充分 氧 合 所 致 ;后 者 系 由 于 周围 循 
环 血 流 缓 慢 , 组 织 从 血 中 摄取 氧 过 多 所 致 ,常见 于 心力 衰竭 
时 。 贫 血 患 者 由 于 血红 蛋白 基 低 ,即使 严重 缺 氧 可 无 发 绀 。 
长 期 中 心性 发 绀 常 伴 有 桂 状 指 ( 趾 )。 

6. 学 厥 (syncope) 为 心 排 血 量 突然 减少 脑 组 织 暂 时 
缺 血 所 引起 的 短暂 意识 丧失 。 如 由 于 心跳 又 停 而 发 作者 ， 
称 为 心 源 性 脑 缺 血 综合 征 , 即 阿 -斯 综合 征 (Adams-Stokes 
syndrome), 常 伴 有 抽 搞 :如 因 反 射 性 周围 血管 扩张 或 急性 
大 堪 失 血 引 起 脑 缺 血 而 发 生 者 , 称 为 血管 性 举 厥 。 此 外 , 血 
压 陡 然 增高 造成 脑 血管 疗 蛮 , 颅 内 压 增 高 或 脑 水 肿 时 ,也 可 
引起 昔 厥 。 
7. 咳嗽 和 咯血 虽 是 肺 部 疾病 的 常见 症状 ,但 心脏 病 
发 生 肺 流血 (肺静脉 高 压 )、 肺 水 肿 、 肺 梗死 或 呼吸 道 受 讨 
(主动 脉 瘤 形 成 ) 时 都 可 发 生 。 

过 去 史 中 应 注意 风 温 热 .咽炎 .扁桃体 炎 、 慢 性 支气管 
炎 和 性 病 等 病史 。 还 应 了 解 发 现 有 病 及 其 诊 
瞩 和 处 理 经 过 。 家 族 史 中 要 注意 有 无遗 传 倾向 的 心血 管 
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病 : 如 高 血压 、 原 发 性 肥厚 型 心肌 病 、 动 脉 兹 样 合 化 、 乌 方 综 
合 征 等 :系统 回顾 中 需 特 别 注意 糖尿 病 . 皮 胜 奖 病 守 病史。 
(二 ) 体征 
1. 心脏 的 体征 
(1) 望 诊 : 左 心室 扩大 时 心 ? 
散 性 ; 左 心室 肥厚 时 ， 
时 , 心 前 区 有 抬 举 性 或 弥散 性 书 
动 消失 。 自 幼 患 心脏 病 者 . 心 前 
(2) 触 诊 : 途 








避让 下 移 位 并 旺 鸡 
; 丰 心 室 肥 硅 或 扩大 
心包 积 液 时 心 从 摧 













在 胸骨 左 缘 第 2 肋 间 有 连续 性 涯 颤 ; 主 动脉 或 旧 动 脉 湾 锋 
窄 分 别 在 相应 的 凑 膜 区 触 到 收缩 期 宕 症 ; 二 人 尖 浒 狭 完 或 关 
闭 不 全 在 心 尖 区 触 到 舒张 期 或 收缩 期 起 闫 。 

此 外 , 触 诊 还 可 发 现 梗阻 性 肥 原 型 心肌 阁 时 心 尖 的 双 
搏动 . 室 壁 瘤 时 的 心 尖 反 搏动 .第 三 或 第 四 心音 引起 的 条 张 
早期 或 收缩 期 前 的 搏动 。 

(3) 印 诊 :可 了 解 心脏 浊音 界 的 大 小 。 有 上 明显 肺 气 肿 
者 心脏 浊音 界 常 不 易 吨 出 。 心 脏 移 位 时 浊音 竹 移 位 :应 与 
心脏 浊音 界 扩大 相 鉴 别 。 

(4) 听诊 :具有 重要 诊断 价值 
异常 ,有 无 额外 心音 ,杂音 和 心律 失常 等 

1) 心音 强度 改变 :二 尖 辩 狭 寄 、PR 间 期 缩短 和 期 前 
收缩 时 ,第 一 心音 增强 ;在 二 人 尖 辩 关闭 不 全 、PR 间 期 延长 
和 心肌 病变 时 第 一 心音 减弱 。 

在 高 血压 或 主动 脉 硬 化 时 ,主动 脉 浴 区 第 二 心音 增强 ; 
肺动脉 高 压 时 ,肺动脉 兹 区 第 二 心音 增强 ,在 主动 脉 次 或 肺 
动脉 瓣 狭 窗 时 ,第 二 心音 减弱 。 此 外 ,交感 神经 兴奋 .甲状 
腺 功能 亢进 ,发热 ,贫血 时 的 高 心 排 血 量 状态 及 胸壁 铵 狂 的 
儿童 和 瘦长 型 成 人 中 ,第 一 .第 二 多 可 增强 。 而 在 肺 气 
肿 、 左 侧 胸膜 炎 心包 积 液 或 缩 罕 性 心包 炎 和 肥胖 者 中 ,第 
一 、 二 心音 均 减 弱 。 

2) 心音 分 裂 (splitting of heart sounds) :正常 人 ,尤其 
是 青年 和 儿童 , 吸 气 时 可 有 第 二 心音 分 型 。 在 右 束 支 传导 
阻 汪 心房 间隔 缺损 和 肺动脉 次 狭窄 时 由 十 肺动脉 名 延迟 
关闭 ,及 二 尖 辩 关闭 不 全 或 缩 窗 性 心包 炎 时 由 于 主动 脉 淤 
提前 关闭 ,可 引起 第 二 心音 分 裂 。 第 一 心音 分 橡 多 见于 完 
全 性 右 束 支 传导 阻 洁 , 偶 见于 严重 二 尖 淤 狭 窗 和 室 性 期 前 
收缩 。 

此 外 ,完全 性 左 束 支 传导 阻 洁 , 人 工 右 心 室 起 搏 时 可 产 
生 第 一 和 第 二 心音 的 逆 分 裂 , 即 分 裂 在 呼 气 时 明显 而 吸 气 
时 减轻 甚或 消失 。 严 重 主动 脉 狼 狭 窄 也 可 引起 第 二 心音 逆 
分 裂 。 

3) 收缩 期 额外 音 :收缩 早期 喀 喇 音 ( 又 称 收缩 噶 射 
音 ), 是 紧 接 在 第 一 心音 之 后 的 高 频 爆 牧 样 声音 ,见于 主动 
脉 或 肺动脉 次 轻 中 度 狂 窄 、 原 发 性 肺动脉 扩张 高 血压 或 肺 
动脉 高 压 等 。 在 相应 的 半月 辩 区 听 到 ,主动 脉 收缩 喷射 音 
尚 可 传导 到 心 尖 区 。 


听诊 内 容 包括 心音 的 
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收缩 中 ,晚期 喀 叶 bi 
i 理 首 





是 出 现在 收缩 中 或 晚期 的 高 


| le ， 必 





心房 收缩 发 生 在 心室 
房 > 









) 舍 张 期 额外 音 : 舒 张 期 三 音律 . 即 舒张 期 奔 马 律 .为 
a 三 或 第 四 心音 或 两 者 重 装 所 形成 .心率 常 同时 增 
快 ; 如 增强 的 第 三 和 第 四 心音 同时 出 现 , 则 形成 千张 期 四 音 
律 。 见 于 严重 心肌 受 损 和 心力 训 竟 时。 但 在 正常 青少年 、 
二 尖 潍 关闭 不 全 者 可 有 第 三 心音 :老年 人 及 PR 间 期 延长 
者 可 有 第 四 心音 .要 注意 鉴别 。 

音 (opening snap,(OS) : 主要 见于 二 尖 瘀 狭窄 而 凑 
中 活动 度 尚 佳 时 ,在 心 尖 区 和 胸 共 左 缘 第 4 助 间 处 听 到 。 
音调 星 拍 击 样 .出 现在 第 二 心音 主动 脉 识 成 分 之 后 平均 
0. 07 秒 处 。 
心包 即 击 音 (pericardial knock) :见于 缩 窗 性 履 
系 由 于 舒张 然 停止 所 致 。 
肿瘤 扑 落 音 (tumor plop) :为 心房 条 ; 舒张 期 肿瘤 


脱 入 心室 ,其 蒂 突然 拉 紧 或 肿瘤 碰撞 房 . 室 壁 所 致 (图 16- 
3) 。 















































5) 心脏 杂音 (cardiac ee 心脏 杂音 有 收缩 期 、 
舒张 期 收缩 和 每 张 双 期 杂 。 先 天 性 心脏 病 条 心 尖 
膜 病 多 具有 特征 性 的 心脏 杂音 诊断 的 和 要 :依据 (图 16- 
1。 

收缩 期 杂音 哩 不 一 定 表明 心脏 不 正常 ,但 常 是 半月 凑 
狭窄 \ 房 室 蕉 关闭 不 全 及 房 室 问 隔 问 分 流 性 病变 的 重要 
特征 。 

md 部 具有 病理 意义 ,如 a 














时 的 相对 性 二 尖 





动脉 庆 关闭 不 全 ;或 重 度 主动 及 和 
游 狭 罕 , 也 可 产生 相应 的 舒张 期 杂音 ,此 种 杂 
性 ,但 显然 有 病理 意义 

收缩 期 和 等 张 期 连续 隆 条 音 , 最 常见 于 动脉 导管 未 闭 ， 
呈 机 器 声 样 , 位 于 胸骨 左 缘 第 2 肪 间 。 其 他 如 主动 脉 肺 动 
未 间隔 缺损 、 主动 及 守信 破 入 右 心 .冠状 动脉 疤 等 畸形 .也 
可 在 胸 前 产 g 音 ( 见 图 16-1-4)。 

6) 心包 摩擦 音 (pericardial friction rub): 由 心包 炎症 
所 致 ,可 发 生 在 收缩 期 和 (或 ) 舍 张 期 ， 
贡 粗 糙 多 变 , 历 时 短暂 。 

此 外 ,应 用 抬 物 或 一 些 生理 动作 以 改变 杂音 
响 度 ,有 助 于 鉴别 诊断 。 心 胜 听 诊 在 心 的 诊 衣 
不 如 心电图 正确 ,但 只 有 及 时 、 简 便 的 优点 
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二 心音 增强 
S; S; 
和 第 三 心音 奔 马 律 
S: 
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Si: 第 一 心音 ;Se2: 
A: 主 动脉 小;P: 肺 动脉 次 





2. 周围 血管 的 体征 

(1) 动脉 :周围 动脉 搏动 的 幅度 常 反 映 心 捕 量 的 多 少 、 
脉 律 可 反映 心律 ,如 在 心律 失常 时 可 呈 二 联 脉 .间隙 脉 、 短 
纳 脉 等 。 

水 溃 脉 Cwater hammer pulse) :脉搏 潜 大 .起 落 明 显 , 伴 
车 增 大 .见于 重度 主动 脉 游 关 闭 不 全 及 粗大 的 动脉 














以 蜂 脉 (bisferious pulse) :脉搏 起 -- 洲 , 主 要 见于 本 
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循环 系统 疾病 


二 尖 准 开启 


去 室 | | | 
1 | ! 






S 0S 
| | | | a 
rr OT | 生 天 风险 样 条 
J Nl | 
流 型 杂音 Ml LI 舒张 期 弟 碟 型 杂音 
图 16-1-4 与 淮 膜 功能 异常 相关 的 异常 心音 和 杂 
音 形 成 示意 
E: 主 动 区 缩 喷 射 音 ; OS; 二 尖 光 ;Si: 第 一 心 






阴影 部 分 分 别 代表 昌 
登 压 力 阶 差 





蜡 心 贞 病 。 
alternating pulse) :脉搏 强 弱 交 替 出 现 , 见 于 左 





奇 脉 (paradoxical pulse) :脉搏 于 吸 气 
到 .见于 心脏 压 寄 . 也 可 发 生 在 气 道 阻塞 或 . Ei 静脉 阻塞 时 。 
此 外 .上 、 下 肢 或 两 侧 脉搏 显著 不 等 , 提 5 
或 多 发 性 大 动脉 炎 ; 周 围 动脉 弯曲 伸 长 提示 动脉 硬化 ;发 现 
异常 的 搏动 性 肿块 ,提示 动脉 瘤 的 可 能 。 
(2) 静脉 :主要 观 纤 颈 静脉 充 慢 的 水 平 。 患 者 取 最 能 
清楚 看 到 颁 萝 脉搏 动 的 体位 , 测 出 有 贫 条 肪 内 友信 血 柱 的 顶 
端 和 胸骨 角 的 路 点 离 ;加 上 5em( 相 当 于 胸骨 角 : 这 
中 心 的 距离 ), 即 可 估计 出 中 心 葛 脉 压 。 在 右 心 衰 竟 忠 
中 ,如 在 肝 区 加 压 30 一 60 秒 ,可 见 须 龙 脉 充 鱼 水平 升 涡 ,为 
肝 颁 蔚 脉 反 流 征 (hepatojugular reflux)。 
此 外 ,用 袖 带 血压 计 测 定 动脉 血压 已 成 为 常规 检 
由 ,测定 动脉 内 上 讨 . 周 玮 和 中 心静 脉 夺 
定 及 毛细 血管 杭 压 已 成 为 重要 的 监测 指 
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实验 室 检 查 “ 除 常 放血 .尿检 查 外 , 尚 有 多 种 实 
于 本 系统 疾病 的 诊断 。 人 包括 反映 入 和 脂 质 代 
Wa :; 反 觅 心肌 环 死 的 肌 钻 绰 记 、 肌 栈 
和 ;反映 心脏 功能 的 BB 型 利 钠 肽 





(BNP) 或 和 X 林 
中 他 测定 ， 


型 利 钠 肤 诛 (NT-proBNP); 叶 、 肾 功能 、 
负 液 a 测定 及 血液 气体 分 析 : 以 及 反映 细菌 
可 和 种 微生物 二 












| 定 铂 
定 等 。 


应 蛋白 .病毒 中 和 抗体 等 ); 各 种 内 分 泌 病 的 有 关 测 

(四 ) 辅助 检查 

1. X 线 胸 片 ”可 了 解 心 脏 、 主 动脉 和 肺 门 血管 的 情 
况 , 包 括 心脏 的 大 小 、 形 态 ,结合 食管 知 钢 摄 片 可 了 和 解 左 心 

房 大 小 ,主动 脉 壁 钙化 提示 主动 脉 硬化 。 还 可 以 了 解 是 否 
有 肺 部 淤血 、 胸 腔 积 液 等 情况 。 

2. 心脏 电学 检查 

(1) 心电图 (electrocardiogram, ECG); 可 反映 心脏 激 
动 时 心肌 除 极 、 复 极 和 激动 传导 等 电 活动 。 对 诊断 各 种 心 
律 失常 心肌 供血 不 足 、 心 肌 梗死 很 有 价值 ;能 显示 左 、 右 心 
室 和 心房 肥大 、 因 而 有 助 于 多 种 心血 管 疾病 的 诊断 。 此 外 ， 
它 还 能 反映 某 些 内 分 泌 、 电 解 质 失调 和 药物 对 心肌 的 影响 。 
对 危重 患者 的 床 旁 连续 ECG 监测 ,有 助 于 及 时 发 现 和 处 理 
严重 心律 失常 ,避免 不 良 后 果 。ECG 负荷 试验 有 助 于 冠 心 
病 心 肌 缺 血 的 诊断 ,对 心血 管 病 患者 的 康复 指导 及 劳动 力 
及 预后 的 判断 。ECG 信号 可 通过 有 线 或 无 线 通讯 设施 进 
行 传送 ,可 用 于 家 庭 监 测 , 显 著 提 高 心律 失常 的 检 出 率 。 

(2) 心 电 向 蔓 图 (veetorcardiogram) :是 一 种 将 空间 的 
心 电 活动 方向 和 和 记录 在 垂直 交叉 于 空间 一 点 的 X.Y、Z 
三 个 轴 所 形成 的 三 个 平面 上 , 即 把 立体 的 心 电 向 贡 环 在 水 
平面 \ 侧 面 和 额 面 上 的 投影 描记 下 来 ,可 作为 ECG 图 形 的 
解释 和 补充 。 

(3) mea a tte Gee :又 称 
Holter 心电图 ,可 记录 日 常生 -定时 间 内 (24 一 72 小 
时 ) 的 全 部 ECG 波形 ,报告 心 持 总 数 、. 异 常 心律 的 类 型 和 次 
数 、 最 快 与 最 必 及 ST 段 的 改变 。 可 评估 各 种 心律 失 
常 , 并 可 将 异常 ECG 与 患者 当时 的 活动 情况 或 症状 对 照 分 
棉 ， 因此 对 于 下 列 情况 要 价值 :OD 心 怪 、 尝 胶 的 鉴别 

诊断 ;病态 实 让 ,尤其 是 慢 快 综合 征 的 诊断 ; 
加 提高 心肌 缺 血 的 检 出 率 ;@@ 监 济 急 性 心肌 梗死 后 的 心律 
og 锯 对 象 ;@ 评 价 抗 心 律 失常 和 抗 心 
绞 痢 药物 的 临床 疗效 ,为 临床 药理 学 研究 的 重要 手段 。 

(4) 植 入 型 心 电 记 录 器 (insertable loop recorder) : 可 
植 人 患者 左 胸 皮下 ,长 期 留 轰 (最 长 3 年 )。 主 要 用 于 不 明 
原因 党 砍 患 者 的 诊断 。 除 可 根据 趾 者 症状 主动 触发 记录 器 
记录 ECG 外 ,该 记录 器 本 身 也 能 根据 其 感知 的 心 电 事件 ， 
及 时 自动 触发 记录 器 记录 。 

(5) 食管 导 联 心电图 (esophageal lead electrocardio 
gram) :是 将 食管 导 联 电极 从 口腔 送 入 食管 ,达到 心脏 水 平 
时 所 记录 到 的 ECG, 相 当 于 在 心房 和 心 罕 表 面 记录 。 对 P 
波 的 显示 尤其 清楚. 因此 有 助手 鉴别 复杂 的 ， 心律 失常 。 

(6) 心 腔 内 心电图 (intracardiac e ectrocardiogram) : 是 
将 带电 极 的 心 导管 通过 静脉 或 动脉 插入 心 腔 内 所 记 及 到 的 
EGCG。 且 前 主要 用 于 安 什 和 人工 必 及 起 捕 器 时 帮助 判断 导管 
电极 的 位 辕 。 


(7) 房 案 束 电 图 又 称 希 开 束 电 图 (His bundle electro 


gr ;可 用 已 腔 内 电极 接盘 房 宝 末 在 接 记 录 . 也 可 用 信和 革 
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第 一 章 总 论 
益 加 等 方法 从 体 表 记录 一 还 同 步 记录 一 个 导 联 的 休 - 形 陡 : 因 而 东 难 状 这 .其 方向 可 直立 、 双 相 或 倒置 (图 16-1- 
ECG。 显示 出 每 一 心动 周期 中 心房 , 房 室 束 、 。 有 时 在 卫 波 之 后 ,V 波 之 前 尚 可 记录 到 振幅 较 日 波 
波 , 即 A.H、V 波 硕 序 出 现 。 其 中 日 流 振 杂 小 ,历时 短 , 波 。 更 小 .历时 更 得 的 右 束 支 (RB) 或 左 束 支 (LB) 除 仍 波 .。 












图 16-1-5 正常 房 室 束 电 图 (记录 片 速 100mmY s) 
心率 中 次 分 .PR 间 期 185ms:PA 间 期 30ms, AH 间 期 100ms, HV 间 期 Oms, 八 波 呈 多 
相 .H 波 主要 
















房 室 束 电 图 的 临床 应 用 价值 主要 在 于 :中 判断 房 室 运动 负荷 有 助 于 检测 心肌 缺 血 .评价 心肌 存活 性 。 
灌 的 部 位 ;@ 诊 断 疑难 的 心律 天 常 ;@ 配 合 心房 快速 人 工 起 (3) 声学 造影 超声 心动 图 (contrast echocardiogram): 
掩 ,诊断 不 同类 型 的 预 激 综合 征 :四 评价 药物 对 心脏 传 导 功 ”通过 注入 仿 液体 于 血液 中 . 夭 超 声波 对 气体 


能 的 影响 。 的 强 反 射 性 
(8) 临床 心脏 电 生 理 检 查 (clinical cardiac electrophys 向 ,了 解 可 能 存在 
iological study) :是 同时 用 多 根 G4 一 6 根 ) 电 极 心 导管 分 别 置 ”的 心脏 畸形 。 晚 近 还 发 展 了 记录 心肌 i 
于 右 心 房 、 冠 状 静脉 司 环 和 布 心室 ,进行 人 工 ; 局 脏 起 技术 。 
捕 \ 心 腔 内 心电图 上 房 室 束 电 图 和 体 表 心电图 同步 记录 的 电 (4) 多 普 勒 超声 心动 图 (Doppler echocardiogramy) : 根 
生理 检查 。 结 合 程序 刺激 法 可 测定 实 房 结 功能 ,心房 . 房 室 。 据 多 普 勤 效应 ' 用 一 定 发 射频 :的 超声 波 来 探测 心脏 及 大 
结 , 室 内 传导 系统 功能 ， 及 额外 通道 的 前 向 和 逆向 不 应 期 等 血管 中 的 血 流 情况 , 借 回 波 频率 的 增 减 可 了 解 血 流 的 方向， 
在 预 激 综合 征 患者 和 有 过 快速 心律 失常 的 患者 中 , 通 首 过 诱发 背 回 波 与 发 射 波 的 差额 可 了 解 血 流 的 速度 。 目 前 发 射 波 有 
快速 心律 失常 ,可 研究 其 制 。 晚 近 也 可 直接 记录 窦 房 两 种 :四 脉冲 波 (pw) ;@@ 连 续 波 (cew)。 前 者 可 用 于 定位 取 
结 电 图 ,以 区 别 窦 房 结 的 冲动 形成 异常 和 冲动 异常 。 样 测定 ,后 者 能 进行 最 大 速度 定量 分 析 . 可 无 创伤 性 地 佑 测 
(9) 心音 图 、 颈 动脉 与 颈 租 脉 波 图 , 心 尖 掉 动 图 检查 : ” 心 内 压力 。 其 信号 输出 有 两 种 :频谱 分 析 : 用 横 轴 表示 时 
由 于 该 类 检查 三 时、 敏感 性 及 s ,临床 已 很 少 应 用 。 间 ; 纵 轴 表 示 差 额 或 流速 ; 矢 状 轴 表 示 强 度 . 以 大 阶 显 示 ， 
3. 超声 心动 图 检查 \ 动 图 方便 ,快速 可 床 劳 加 彩色 显示 : ee 自 相 关 分 析 和 彩色 编码 
检查 ,是 评价 心脏 、 血 管 的 形态 及 功能 的 重 要 辅助 检查 技 处 理 , 把 彩色 的 血 流 信号 实时 :黑白 的 二 维 结构 显 像 
术 。 心 血管 会 断 方法 和 技术 日 前 有 8 种 ， 上 ,给 大 以 直观 心 胜 大 血管 内 的 血 流 之 感 ,被 称 为 无 创伤 性 
(1) M 型 超声 心动 图 (M mode echocardiogram) :以 单 心血 管 ; 术 。 
etd 脏 , 获 得 位 移 曲 线 来 显 术 心 内 结构 问 是 离 (5) 三 维 超声 心动 图 (three-dimensional echocardio 





现 出 密集 的 " 云 攻 影 " 借 此 来 观察 血 流 的 动 
- 心 内 或 大 血管 内 的 分 流 ， 仿 开 次 业 站 杂 
i 乡 图 像 的 



































































色 变 与 时 间 之 问 的 关系 ,但 是 东 心 内 解 态 及 毗邻 gram): 近 儿 年 趋 声 诊断 技术 发 展 进 速 .在 一 维 
i 面 有 局 限 性 。 的 基础 上 .利用 一 定数 量 的 二 维 像 .经 过 计算 负重 过 
(2) 二 维 超 霹 心 动 图 (two dimensional echocardiogram): 三 维 空 间 的 关系 组 成 静态 的 一 维 医 2 2 
通过 机 械 式 或 相 控 阵 电子 肩 打 技术 ,在 选 定 的 部 位 如 胸 异 。。 合 , 青 经 过 计算 机 处 理 构成 一 个 心 ; 动 上 期 的 动态 的 一 维 医 





系 


劳 心 尖 部 , 按 不 同 的 方向 对 心 脏 做 "切面 " 解 浏 。 区 得 一 - 系 像 . 称 为 四 维 图 像 (four dimensional echocardiogram)、 

el 有 规 徒 的 标准 图 从 .提供 直观 的 心 内 结构 太 嘴 3 邻 关系 的 断 (6) 组 织 多 普 勒 成 像 技 术 Ciissue Doppler imaging. 
层 图 像 .图 像 可 迅 [ 供 动 态 观察 .是 协 二 诊断 心血 管 条 1issue Doppler echecardiograbhv) : 与 传统 多 符 册 检查 技术 
统 的 形态 和 功能 政变 的 重要 下 牙 。 负 位 直 点 心动 图 ( 药 物 或 不同 .以 低速 运 5 



















loem 习 的 心肌 组 织 为 观察 对 象 ,将 


[ail 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 











可 波 信号 通过 降低 总 增益 和 经 过 滤波 器 方法 输送 到 自 相 关 
川 妖 估 计 速 度 ,以 二 维 彩色 图 像 或 频谱 曲线 形式 将 心脏 运动 
图 的 信息 实时 地 显示 出 来 。 用 于 分 析 局 部 的 、 区 域 性 的 心脏 
功能 ,有 助 于 鉴别 诊断 局 部 的 心肌 功能 障碍 ,评价 室 壁 运动 
的 同步 性 。 

(7) 经 食管 超声 心动 图 (transesophageal echocardio- 
gram,TEE) :将 超声 探头 送 入 食管 内 ,可 克服 经 胸 透 声 差 
的 局 限 性 ,提供 更 糙 确 的 心脏 结构 显 像 ,对 辩 膜 效 生 物 、 左 
心房 血栓 及 主动 脉 夹层 形成 的 诊断 具有 重要 价值 ,可 用 于 心 
脏 手 术 监 护 ,包括 经 导管 主动 脉 久 植 信 术 、 二 人 尖 汰 修复 术 等 。 

(8) 腔 内 超声 显 像 Cintraluminal ultrasound imaging): 
采用 导管 技术 ,将 带 有 微型 化 超声 探头 的 导管 送 入 心 膝 或 
血管 腔 内 (包括 冠状 动脉 ), 可 进行 心 腔 内 和 血管 腔 内 的 超 












































































声 显 像 。 心 腔 内 显 像 可 用 于 指导 某 些 介入 操作 如 房间 
隔 穿刺 、 射 频 消 融 术 等 ,而 血管 内 超声 显 像 不 仅 能 了 解 血 管 








织 声学 特征 ,并 能 为 介入 治疗 时 器 械 
的 选择 ,以 治疗 效果 的 评价 ,提供 有 力 的 帮助 。 
选用 或 联合 应 用 上 述 超声 诊断 技术 ,可 以 判断 :名 心脏 
及 大 血管 的 解剖 结构 改变 及 空间 关系 ,心脏 及 大 血管 内 有 
无 瘤 、 歼 生物 .血栓 异物、 积 液 等 的 异常 回声 ;@ 心 脏 及 大 
血管 的 生理 功能 改变 ,评价 心室 的 整体 与 局 部 功能 等 。 加 
之 超声 检查 安全 无 创 、 可 重复 ,已 成 为 诊断 和 鉴别 心血 管 
系统 疾病 的 重要 手段 。 
4. 放射 性 核 素 检查 ”主要 包括 心肌 灌注 显 像 (myo 
cardial perfusion imaging) 和 核 素 心血 池 显 像 (cardiac blood 
pool imaging)。 前 者 为 用 驼 下 锝 - 甲 氧 基 异 丁 基 异 膊 
(5mTc-MIBI) 或 sm 锝 -Teboroxime 使 正常 心肌 显影 , 而 缺 
血 或 坏死 区 不 显影 的 “ 冷 区 ” 显 像 法 ;或 为 用 ?2 锝 焦 磷酸 盐 
(3% 人 Tc-PYP) 或 出 钢 - 抗 肌 凝 蛋白 抗体 (In-antimyosin) 使 
新 鲜 坏死 心肌 显影 ,而 正常 心肌 不 显影 的 “ 热 区 ” 显 像 法 。 
成 像 方 法 目前 多 采用 单 光子 发 射 计算 机 断层 显 像 术 (single 
photon emission computerized tomography. SPECT)。 诊断 
心肌 缺 血性 病灶 时 一 般 以 负荷 试验 (活动 平板 运动 . 踏 车 运 
动 或 双 啼 达 黄 、 腺 芽 、 乡 巴 酚 丁 胺 静脉 注射 ) 与 心肌 显 像 相 
结合 ,影像 旦 可 首 性 缺损 变化 为 缺 血性 病灶 ,时 不 可 道 性 
( 轿 定 ) 缺 损 变 化 者 多 说 明 病 变 是 首 痕 或 坏死 性 病灶 。 因 严 
重 缺 血 而 处 于 冬眠 状态 Chibernation) 或 顿 抑 状 态 (stunned) 
的 心肌 细胞 仍 有 活力 (viability) , 缺 血 明显 改善 后 可 完全 恢 
复 切 能 。 鉴 别 心肌 细胞 是 否 有 活力 可 用 ” 铣 延 迟到 18 小 
时 甚至 72 小 时 显 像 法 或 再 注射 后 重复 显 像 法 。 但 目前 最 
准确 的 方法 是 正 电子 发 射 断层 
tomography,PET) ,以 18- 氮 -脱氧 和 葡萄糖 (18-FDG) 为 示 踪 
剂 柠 测 病灶 区 心肌 的 糖 代谢 活动 ,如 在 心肌 灌注 血 流 减低 
的 状况 下 糖 代谢 活动 存在 2 强 , 说 明 病 灶 区 心 
有 抽 有 活力 , 糖 代谢 活动 不 存在 则 为 坏死 或 疗 痕 组 织 。 
5. 多 排 螺旋 电子 计算 机 X 线 断 层 显 像 {multidetector 
CT 可 评价 心包 ,显示 


壁 粥 样 硬化 斑 块 


































































显 像 术 (positron-emission 




















spiral computer tomography, MSCT) 
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Se 


心脏 及 邻近 器 官 的 关系 .心包 的 增 厚 及 钙化 提示 缩 罕 性 心 
包 炎 。 近 年 米 MSCT 诊断 已 应 用 于 心血 管 病 临 床 .特别 

CT 血管 造影 (CT angiography, CTA). 使 主动 脉 炎 层 分 离 
诊断 水 平 得 到 提高 。 对 比 剂 增强 的 多 排 CT 可 用 = 冠 
状 动脉 的 管用 ,也 称 为 冠状 动脉 CTA-。 乡 排 













CT 能 同 


面向 像 . 





度 可 基本 满足 冠状 动脉 显 像 的 市 要 ， 
不 能 用 于 有 心律 失常 者 ; 

5 好 像 质 王 更 好 (多 16-1 
入 各 用 的 B 受 体 有 拘 


制 在 60 一 70 次 /分 以 下 。 朋 前 已 有 320 





6) ,为 再 提高 CTA 图 像 质量 
将 检查 时 的 心 
排 CT 用 于 临 
状 动脉 CTA 检查 不 再 
脉 钙化 的 检测 敏感 性 
等 可 影响 图 像 质量 ， 
的 判断 。CTA 对 冠 













可 在 一 个 心动 周期 内 完成 心脏 扫描 ,使 冠 


\ 律 失常 的 限制 。CT 对 对 
:第 商 , 但 明显 的 钙化 以 及 图 
i 化 病变 影响 CTA 对 管 

状 动脉 病变 诊断 的 阴 



















目前 还 不 能 用 冠状 动脉 CTA 对 冠状 动脉 的 狭 穹 
准确 分 级 。 然 而 ,不 同 于 经 导管 的 冠状 动脉 造影 显 像 提 

















16-1-6 
提示 左 主 于 


双 源 CT 冠状 动脉 造影 显 像 
前 降 支 近 端 有 销 化 次 块 





CTA 能 清楚 显 下 冠状 动脉 开口 位 置 ,可 诊断 冠状 动脉 
开口 异常 ,并 观察 异 位 起 源 的 冠状 动脉 起 始 段 走向 与 心脏 
大 血管 的 关系 。 可 诊断 冠状 动脉 -肺动脉 瘘 。 多 见于 前 降 
支 中 段 的 心肌 桥 :在 乡 排 CT 上 表现 为 壁 冠 状 动脉 的 表面 
有 厚度 和 范围 不 同 的 心肌 纤维 铸 盖 ,但 尚 不 能 测定 壁 冠状 
动脉 的 收缩 期 受 压 程 度 。 日 前 冠状 动脉 CT 还 不 能 可 特地 
诊断 支架 内 再 狭窄 ,位 可 评价 支 浊 边 缘 唐 狭 宗 ， 册 于 桥 作 



























状 动脉 上 吻合 口 
狭 窗 和 远 端 冠状 动脉 病变 的 判断 存在 局 限 性 。 术 中 使 用 的 
金 局 夹 可 影响 图 像 质量 ， 

对 患 冠 心病 可 能 性 小 的 人 群 ,CTA 检查 阴性 者 可 除外 
冠状 动脉 病变 。CTA 已 成 为 广泛 应 用 的 无 创 性 冠状 动脉 
显影 技术 ,然而 CTA 相对 较 大 剂量 的 放射 性 暴露 和 使 用 
对 比 剂 相关 的 不 良 反 应 需要 引起 临床 医师 的 重视 。 

6. 磁 共振 显 像 (magnetic resonance imaging, MRI) 用 
于 心血 管 系统 的 磁 共 振 显 像 也 被 称 为 心 胜 MR (cardiac 
magnetic resonance.CMR) .CMR 能 全 面 显 示 心 胜 房 室 大 
坚 度 以 及 心包 等 ,动态 电影 能 准确 判断 心脏 整体 和 
市 段 运 动 ,此 外 .对 左 心室 的 环 缩 功能 ,长 轴 的 短 缩 功能 以 
及 室 壁 增 厚 率 等 均 可 进行 定性 和 定 基 分 析 , 从 而 定 基 评价 
节 段 性 及 整体 的 左 心室 功能 。 对 比 剂 (最 常 使 用 含 钱 元 素 
的 整合 剂 ) 增 强 的 心 册 灌注 扫描 以 及 延迟 强化 .能 评价 心肌 
缺 血 和 识别 存活 心肌 。 

CMR 常 使 用 T 序 列 扫 描 进行 冠状 动脉 显 像 (magnetic 
resonance coronary angiography, MRCA) .在 使 用 外 效 合 剂 的 
基础 上 进行 的 MRCA 发 展 迅速 ,可 以 显 像 冠状 动脉 管 腔 的 
三 维 或 四 维 的 图 像 ,MRCA 可 直接 通过 扫描 时 检测 到 的 心 
吓 活 动 进行 门 控 , 无 须 ECG。 由 于 冠状 动脉 本 身 较 细 , 扭 
H 和 结构 复杂 , 且 有 心脏 活动 和 呼吸 的 影响 ,目前 MRCA 
对 判断 冠状 动脉 病变 的 严重 程度 还 存在 一 定 的 困难 。 然 
而 ,MRCA 对 冠状 动脉 畸形 的 诊断 有 重要 的 价值 , 它 提供 
的 三 维 图 像 可 以 清晰 地 显示 异 位 起 源 于 主动 脉 或 肺 劲 脉 的 
冠状 动脉 开口 .其 走向 ,以 及 其 与 主动 脉 .肺动脉 等 大 血管 
的 关系 。MRCA 可 得 到 较 好 的 静脉 桥 血管 图 像 ,并 判断 桥 
! 管 是 否 通畅 ,但 对 桥 血 管 和 远 端 吻合 口 的 狭窄 程度 难以 
直接 测定 。MRCA 可 以 测定 冠状 动脉 血 流速 度 ,在 使 用 完 
状 动脉 阻力 血管 扩张 判 腺 些 后 ,还 可 以 测定 冠状 动脉 的 血 
流 储备 ,和 有 创 的 冠状 动脉 内 多 普 勒 血 流速 度 测定 方法 得 
到 的 结果 相似 ,可 用 于 无 创 评价 冠状 动脉 循环 生理 功能 。 
MRCA 能 显 像 动脉 管 壁 , 提 供 研究 动脉 混 样 硬化 病变 的 机 
会 ,包括 班 块 的 负荷 ,性质 ,管束 运动 特性 和 内 皮 功 能 等 "但 
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目前 资料 主要 来 源 于 主动 脉 和 颈 动 脉 的 研究 。 [9 
CMR 没有 放射 线 ,相对 安全 。 但 与 冠 脉 CTA 相 比 .| || | ol 
MRCA 价格 昂贵 .检查 过 程 中 有 噪音 的 影响 .一 些 金 届 杆 | 
和 信物 的 安全 性 也 受到 关注 .因此 在 临床 上 未 得 到 广泛 应 用 、 
目前 临床 上 所 使 用 的 被 信物 包括 人 工 金 属 准 .血管 内 支架 
和 整形 科 的 植 人 材料 都 是 MR 安全 的 。 有 研究 显示 .在 植 
入 冠 脉 支架 后 任何 时 间 进 行 MR 检查 是 安全 的 .但 有 些 脑 
血管 的 金属 夹子 可 能 存在 安全 问题 。MR 产生 的 强 磁 场 会 
干扰 心脏 起 捕 器 等 电子 产品 的 性 能 和 程序 ,起 搏 电线 也 可 
能 会 发 热 , 尽 管 已 有 可 行 MR 检查 的 起 搏 器 进入 临床 . 目 
前 大 多 数 患 者 使 用 的 植 入 式 起 搏 器 和 心脏 复 律 除 丫 器 仍 是 
MR 检查 的 禁忌 。 

7. 心脏 导管 检查 (cardiac catheterization) ”利用 有 他 
的 心 导管 技术 和 义 线 显 像 设 备 , 可 将 导管 送 入 心 腔 或 大 
管 ,进行 压力 和 血 氧 测定 ,进行 心 腔 , 大 血管 及 冠状 动脉 的 
造影 ,可 通过 活检 钳 行 心 内 膜 下 心肌 活检 (Cendomyocardia 
biopsy) ,通过 病理 检查 诊断 心 内 膜 和 心肌 病变 。 对 肺 高 压 
患者 ,可 行 急性 血管 反应 试验 ,指导 临床 用 药方 案 。 因 此 , 心 
导管 检查 技术 对 诊断 先天 性 心脏 病 、 心 洲 膜 病 、 冠 心病 、 心 包 
病变 ,心肌 病 、 肺 高 压 等 很 有 价值 。 

右 心 导管 检查 常 采 用 周围 静脉 穿刺 的 方法 .可 选用 的 穿 
刺 人 路 包括 股 静 脉 , 肘 静脉. 颈 内 静脉 和 锁骨 下 静脉 ,可 将 导 
管 送 达 右 心房 , 右 心 室 、 肺 动脉 直至 嵌 人 肺 小 动脉 ,或 经 房间 
隔 穿刺 入 左 心房 。 左 心 导 管 检 查 采用 经 周围 动脉 穿刺 方法 ， 
可 选用 的 穿刺 入 路 包括 股 动脉 . 梯 动脉 .及 动 脉 .个 别 也 有 使 
用 尺 动脉 ,可 将 导管 逆 血 流 送 入 主动 脉 及 左 心室 ,偶尔 可 经 
静脉 途径 穿刺 房间 隔行 左 心 导管 检 查 , 尤 其 是 左 心房 造影 
压力 测定 。 利 用 漂浮 气 事 导管 (Swan-Ganz catheter) ,可 以 不 
在 愉 线 透视 下 , 借 其 项 端 附 有 的 可 充气 小 气 赛 ( 当 导管 送 达 
右 心 房 时 充气 ) , 随 血 流 而 顺序 进入 右 心 室 、 肺 动脉 \ 直 至 肺 
小 动脉 ,是 床 旁 血 流 动力 学 监测 的 重要 手段 。 

(1) 血 流动 力学 诊断 : 心 导 管 检查 可 直接 提供 下 列 血 
流动 力学 资料 。 

1) 压力 资料 : 心 腔 内 的 压力 曲线 (pressure curve) 在 心 
房 .心室 及 大 动脉 内 ,各 呈现 特征 性 的 波形 (图 16 1-7)。 静 
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图 16-1-7 右 心房 .有 心室 . 肺 总 动脉 . 左 心房 . 左 心室 和 主动 脉 压力 曲线 示意 









第 十 六 篇 


脉 压力 曲线 的 形态 与 心房 的 压力 曲线 相似 。 正 常 时 各 心 腔 
压力 的 测 值 见 表 16-1-3。 压 力 曲 线形 态 或 测 值 异 常 有 助 于 
管 疾病 的 诊断 :如 心房 压 增高 伴 a 波 高 大 见于 房 室 辩 
狭 窑 或 心室 高 压 ;心房 压 增 高 伴 v 波 高 大 见于 房 室 辩 关 闭 
人 4 线 顶 峰 圆 或 尖 , 或 呈 等 边 三 角形 ， 
见于 半月 凑 或 其 上 、 下 狭窄 或 大 动脉 内 压力 的 增高 ;心室 舒 
张 压 增高 见于 心力 衰竭 ; 肺 微血管 压力 及 其 曲线 变化 可 反 
映 左 心房 的 相应 变化 。 在 缩 窄 性 心包 炎 和 限制 性 心肌 病 
时 ,心房 和 心室 舒张 压 增高 ,并 可 显现 特征 性 的 M 型 心房 
压力 曲线 (a 和 v 波 均 增高 ) 和 "平方根 号 ”型 心室 压力 曲线 
‘舒张 早期 下 陷 、 后 期 高 原 波 ) 。 在 狭窄 性 病变 时 ,将 心 导管 
从 狭窄 远 端 抽 回 狭窄 近 端 ,进行 连续 的 压力 曲线 记录 ,可 得 
到 典型 的 压力 阶 差 曲线 , 测 出 压力 阶 差 。 


循环 系统 疾病 
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表 16-1-3 心 导管 在 各 腔 的 正常 压力 测 值 
部 位 压力 正常 值 (mmHg) 
右 心 房 平均 压 0 一 5 
右 心室 收缩 压 18~30 
舒张 压 0~5 
肺动脉 收缩 压 18~30 
舒张 压 6~12 
平均 压 10~18 
肺 微血管 平均 压 6 一 12 
左 心房 平均 压 4~8 
左 心室 收缩 压 90~140 
舒张 压 0~10 
主动 脉 收缩 压 90~140 
舒张 压 60~90 
上 腔 静 脉 平均 压 3~6 
下 腔 静 脉 平均 压 5~7 
2) 血 氧 : 管 可 在 各 腔 取 血 测定 血 氢 饱和 
度 (blood oxygen saturation) 和 血 氧 含量 : 正常 时 鹏 静脉 、 
右 侧 心 腔 及 肺动脉 的 血 氧 饱和 度 在 64 吕 一 88 兴 , 肺 微血管 





血 平均 为 98.2%. 体 循环 动脉 血 为 95 多 一 99%%。 血 氧 售 于 
以 Vol% 计 ; 右 心 房 不 高 于 上 腔 静 脉 1 和 在 
心房 0.9, 脐 动脉 不 高 于 右 心室 0.5。 如 血 氧 含 
内 较 其 上 游 心 腔 高 出 上 述 限 度 . 则 说 明 在 该 
:至 有 的 分 流 。 如 动 Ne fF 89 
的 分 流 存 在 ， 
3 计算 心 排 血 一, 分流 恒 、 血 
做 功 等 :用 上 述 血 气 资 料 .再 作 和 氧 
式 可 以 让 筑 出 心 排 备 熏 , 除 以 体 玫 面积 可 得 心脏 指数 正常 






;水 平 有 自 
则 说 明 有 夏 











管 阻力 、 汶 面积 和 心室 


量 浏 定 . 通 过 Fick 公 









什 为 2.6~ 一 4 044Cmin。 tm). 除 以 伍 分 钟 心 捕 数 可 得 心 
博导 对 先天 性 忆 . 许 病 有 血液 分 流 的 浊 着. 用 该 公式 分 别 





计算 出 体循环 血 流量 、 肺 循环 血 流 量 和 有 效 肺 循环 血 流 生 ， 
可 推算 出 左 至 右 和 右 至 左 分 流 的 分 流 熏 。 用 上 述 压力 和 心 
排 血 量 资料 可 计算 出 肺 循 环 和 体循环 动脉 的 阻力 。 通 过 
Gorlin 和 Gorlin 公式 可 计算 出 各 辩 膜 的 辩 口 面积 。 此 外 ， 


还 可 计算 左 、 右 心室 的 作 功 ,心室 压力 上 升 速 度 dp/dt 等 。 

























4) 指示 剂 稀释 曲线 测定 :通过 心 导 管 , 将 一 定 盘 的 指 
示 剂 (如 染料 ` 放 射 性 主人 血 流 





核 索 、 氨 、 温 志 夜 体 等 
后 ,在 特定 部 位 观察 其 在 血液 中 的 稀释 过 程 ,记录 稀释 曲 
线 , 有 助 于 发 现 左 至 右 或 右 至 左 的 分 流 , 及 计算 心 排 血 扯 
温度 稀释 曲线 测定 心 排 血 生地 为 











(cardiac output,CO)。 月 
常用 。 
(2) 选择 性 心血 管 造影 :采用 数字 减 影 血管 造影 (digital 
subtraction angiography,DSA) 技术 ,可 行 心 胜 . 主 动脉 和 和 冠 
状 动脉 造影 。 
1) 选择 性 心脏 和 大 血管 造影 (selective cardiovascular 
angiography) :应 用 高 压 注射 器 将 一 定 造影 剂 (0. 5 一 
大 血管 


0.7ml/kg) 在 数秒 钟 内 经 心 导 
中 ,使 心脏 或 大 血管 腔 显 影 。 可 检测 心脏 和 大 血管 的 解剖 
和 和 功能 变化 ,包括 心脏 舒 缩 动作 失调 、 心 血管 腔 间 有 无 分 
流 , 大 血管 和 鸭 膜 有 无 狭窄 和 (或 ) 关 闭 不 全 、 优 测 锥 膜 的 反 
流量 、 计 算 心 室 的 射 血 分 数 等 。 
2) 选择 性 冠状 动脉 造影 (selective coronary arteriog- 
F 殊 造型 的 导管 送 入 冠状 动脉 开口 处 , 手 推 


raphy) :用 一 此 
注射 对 比 剂 ,使 冠状 动脉 及 其 分 支 显影 。 是 目前 诊断 冠状 
度 的 主要 方法 (图 






























动脉 畸形 和 狭窄 性 病变 的 定 部 位 
16-1-8) ,同时 也 是 指导 冠 心 病 介 入 治疗 和 冠 脉 旁 路 移植 的 
主要 手段 











图 16-1-8 选择 性 冠状 动脉 造影 
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象 提示 前 降 支 近 段 狭 寄 病 变 
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EE 
小 





(从 汰 ) 





时 人像 技 术 : 
1 和 队 管 腔 内 总 户 显 像 (Cnntravaseular ultrasound, TVUS): 











是 腔 内 超声 显 像 (参见 前 文 “超声 心动 图 检查 " 段 ) 技 术 用 于 





冠状 动 恢 ;可 以 类 确 地 了 解 冠 状 动脉 血管 豆 和 管 舱 的 变化 
( 轴 向 分 辩 率 二 100um) .了 解 病变 的 性 状 . 定 世 测 定 狭窄 程 


度 ,指导 介入 治疗 器 械 选 择 ,监测 并 发 症 并 评价 介入 治疗 
效果 。 

2) 光学 相干 断层 扫描 (optical coherence tomography， 
OCT) ;OCT 成 像 原理 和 LUSH 只 是 用 红外 光 代 营 起 
声 ,其 轴 向 分 辨 有 i 10 倍 。 因 
ah 0 的 超 高 分 辨 率 的 图 像 ， 
和 兰 .夹层 .血栓 等 的 
IVUS， ph here 
于 IVUS, 缺 点 是 穿 透 力 有 限 。 

3) 血管 i 血管 镜 只 能 提供 管 腔 表面 的 
形态 学 弛 壁 内 病变 深部 的 结构 ,也 不 能 
进行 病变 狭 罕 程 a 因此 该 技术 在 临床 上 并 未 

得 到 广泛 的 接受 ,不 过 血管 镜 对 某 些 病变 如 血栓 的 识别 能 
ei 

(4) 冠状 动脉 生理 功能 评价 技术 :包括 基于 冠状 动脉 
内 血 流速 度 测 定 得 到 的 冠状 动脉 血 流 储备 (coronary flow 
reserve, CFR) 和 基于 冠状 动脉 内 压力 测定 得 到 的 冠状 动脉 
血 流 储备 分 数 (fractional flow reserve'FFR) 。 

1) 冠状 动脉 血 流 储备 : CFR 是 指 冠 状 动脉 最 大 血 流 
量 与 基础 血 流量 之 比 ,可 基于 冠状 动脉 内 血 流速 度 测定 而 
得 到 。 将 多 普 勒 导 丝 送信 冠状 动脉 内 特定 部 位 ,测定 基础 
冠状 动脉 血 流速 度 后 ,给 予 最 大 程度 扩张 冠状 动脉 阻力 血 
管 的 药物 (常用 冠 脉 内 注射 腺 昔 ) 后 ,测定 充血 状态 的 冠状 
动脉 血 流 速度 ,两 者 的 比值 即 CFR, 反 映 冠 脉 循环 在 负 丛 
状态 下 血 流 增加 的 储备 能 力 。CFR 同时 受 心 外 膜 冠 脉 狭 
窄 病变 和 微血管 功能 的 影响 。 无 心 外 膜 冠 脉 狂 窄 病变 情况 
下 ,CFR 的 降低 提示 存在 微 循环 功能 障碍 。CFR 的 缺点 是 
缺乏 明确 的 正常 值 .由 于 受 微血管 功能 影响 ,限制 了 其 在 指 
导 和 评价 临界 病变 介 人 治疗 中 的 应 用 价值 。 

2) 冠状 动脉 血 流 储备 分 数 :FFR 的 定义 是 指 存 在 狂 
窜 病 变 的 情况 下 ， 该 冠状 动脉 所 供 心肌 区 域 能 获得 的 最 大 
血 流 与 同一 区 域 理 论 上 正常 情况 下 所 能 获得 的 最 大 血 流 之 
比 。 将 压力 导 丝 送 3 : 端 ,在 冠状 动脉 阻力 
血管 最 大 程度 扩张 情况 下 , 狭 窦 病变 远 喘 所 测定 的 计 力 与 
主动 脉 压力 之 比 即 为 FFR。 常 用 静脉 滴 注 原 蔡 的 方法 诅 
微血管 

































导 冠 脉 昌 力 血 管 的 扩张 。FFR 的 正常 值 为 1 ,不 受 ; 
切 能 的 影响 ,反映 的 是 狭窄 病变 本 身 对 冠 脉 供血 切 人 
的 程度 。 一 般 认为 .FFR 过 0.75 一 0. 80 痢 提示 冠 脉 狭 罕 病 
变 可 引起 心肌 缺 血 。FFR 已 被 接受 用 于 评价 临界 病变 的 
功能 意义 并 指导 治疗 方案 的 选择 。 





【循环 系统 疾病 的 防治 
首先 应 珍重 病因 的 顶 防 和 治疗 。 
病 , 其 病因 和 发 痢 机 制 已 粳 昌 ,如 针对 其 病 册 





有 许多 循 丈 系 统 痪 
是 可 以 预防 或 





































治愈 的 。 

胜 病 、 \ 内 分 泌 和 代谢 病 性 心 星 病 等 。 积 鹤 
防治 链球 菌 感 滥 热 . 风 ; 洪 膜 病 可 以 得 到 预防 。 
慢性 肺 源 性 心 > 让 病 也 可 通过 积极 防 浓 泽 性 支气管 炎 而 减 
少 。 但 有 些 循环 系统 疾病 的 病因 和 发 病 机 制 还 未 完全 丁 
解 .防治 存在 困难 如 常见 的 高 血压 和 脉 弹 样 硬化 . 较 常 
见 的 原 发 性 心肌 病 等 ,目前 对 这 些 疾病 的 防 让 于 针 
对 其 危险 肉 素 和 可 能 的 发 病因 素 。 如 对 动脉 a 化 危险 


因素 的 控制 (戒烟 , 涌 疗 亡 脂 血 症 、 高 血压 和 糖尿 
降低 动脉 强 样 硬化 及 其 并 发 症 的 发 生 。 尤其 是 他 汀 
的 应 用 ,对 冠 心 病 的 防治 起 非常 重要 的 作用 。 动脉 强 样 
化 相关 的 疾病 在 心血 管 系统 疾病 中 占 很 大 比例 ,积极 防治 
动脉 粥 样 硬化 对 降低 我 国 心 脑 血 管 疾 病 的 发 病 起 重要 
作用 。 

下 人 大 汪 基 和 解 上 

















化 ， 不 少 可 用 外 







RE ws 
* 脏 直 视 手术 和 血管 外 科 手 术 的 发 展 .大 多 数 先 天 性 
心血 管 畸 形 可 以 施行 手术 纠 治 :各 种 心 凑 腊 病 可 以 施行 辩 
膜 修复 术 或 人 造 淤 膜 替换 。 动 脉 病 . 包 括 冠状 动脉 病 .可 行 
动脉 内 噶 剥 脱 ,病变 切除 , 同 种 血管 ,自体 血管 或 人 造血 管 
移植 或 觉 路 等 手术 。 心 肌 梗死 的 并 发 症 如 心室 室 间 
隔 穿孔 .乳头 肌 断 裂 等 , 亦 可 考虑 用 手术 治疗 。 病 变 严 重 不 
能 修复 的 心脏 , 可 施行 心脏 移植 术 (cardiac transplanta 
tion) 。 

近年 来 心血 管 病 介 入 治疗 (cardiovascular interventional 
therapy) 发 展 迅 速 ,提供 了 较 外 科 手 术 创 伤 性 小 而 效果 也 好 
的 治疗 手段 ,除了 可 纠 治 病 理解 剖 变化 外 .还 可 以 治疗 各 种 
心律 失常 心力 衰竭 .高 血压 。 包 括 :经 导管 闭合 心房 间隔 
缺损 ,未 闭 的 动脉 导管 及 部 分 室 间 隔 缺 损 , 经 皮 穿 球 塞 导 
管 准 膜 成 形 术 治疗 二 en 肺动脉 闪闪 | 
狭 窗 的 效果 则 较 差 ) ;经 导管 主动 脉 淤 植 人 术 治 疗 主动 脉 匆 
狭窄 利 经 Ge 了 二 尖 狼 关闭 不 全 ,是 近年 
来 应 用 于 介入 治疗 心 胜 瘀 膜 疾病 的 新 方法 ,国内 已 逐步 开 
展 这 些 新 技术 。 和 冠 心病 的 介 人 治疗 近年 来 发 展 非常 迅速 ， 
支架 的 广泛 应 用 使 成 功 : A 类 所 生 4 er 的 应 | 
降低 了 近期 再 狭窄 率 
的 室 上 性 和 室 性 心 动 过 速 、 部 分 性 
期 前 收缩 ,可 以 施行 射频 .激光 .直流电 、 准 a 化 尘 物 等 的 介 
入 消融 党 te 及 | 芝 
成 辐 , 植 入 式 心 脏 复 律 除 汉 器 Gmplanmtable cardioverter defib 
rilator'lCD) 可 终止 危及 生命 的 室 性 快速 尼 律 类 党 ,预防 心 
源 性 阐 殉 的 发 生 。 心 脏 于 同步 化 治疗 
zation therapy.CRT) 可 辅助 渝 疗 蕉 
于 了 性 肥厚 而 忆 J 六 

本 系统 疾病 的 病理 年 于 变化 党 较 迅 速 而 炎 下 .位 绽开 
紧 刀 处理 和 合理 调整 . 常 可 肥效 ，L 随 首 和 新 技术 、 关 条 浊 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


加 创 用 ,疗效 不 断 提高 。 慢 性 心力 衰竭 的 治疗 除了 纠 治 病 因 治疗 高 血压 的 药物 品种 较 多 ,包括 ACEI/ARB、 钙 通 
中 外 ,可 用 神经 内 分 泌 调 节 药物 \ 利 尿 和 血管 活性 药物 治疗 。 ” 道 阻 断 药 .B 受 体 阻 断 药 、 利 尿 药 a 受 体 阻 断 药 等 ,危险 度 
神经 内 分 沁 调 节 药物 主要 是 肾 素 -血管 紧张 素 - 醛 固 状 系统“ 分 层 在 不 断 改 进 , 强 调 联合 用 药 ,平稳 达标 。 此 外 , 非 药物 
CRAAS) 阻 断 药 和 交感 -肾上腺 系统 阻 断 药 ,前 者 包括 血管 。 ”性 抗 高 血压 疗法 得 到 了 重视 。 
紧张 素 转换 酶 抑制 剂 (ACED 和 血管 紧张 素 I AT; 受 体 阻 在 本 系统 疾病 的 治疗 中 ,发 掘 祖国 医药 学 宝库 ,中 西医 
断 药 (ARB) ,以 及 醛固酮 持 抗 药 ,不 仅 可 有 效 地 绥 解 心力 ”结合 ,也 取得 了 不 少 成 绩 。 用 活血 化 次 ,芳香 温 通 、 宣 阁 通 
训 竟 患者 的 症状 ,而 且 可 能 延长 寿命 。B 受 体 阻 断 药 在 心 ” 阳 、 滋 阴 理气 等 中 医治 则 , 单 味 中 草药 如 毛 冬 稍 、 丹 参 . 咱 
力 训 竟 治疗 中 的 地 位 已 经 确立 ,可 缓解 症状 ,降低 猴 死 的 发 营 、 葛 根 , 参 三 七 \ 瓜 苑 、 麻 香 、 银 杏 叶 等 制剂 ,复方 中 药 如 冠 
生 。 利尿 纠正 水 钠 注 留 是 急 、 慢 性 心力 衰竭 治疗 的 基础 。 ” 心 苏 合 九 、 磨 香 保 心 丸 、 苏 冰 滴 九 、 丹 参 滴 丸 、 宽 胸 气 努 剂 
静脉 应 用 血管 活性 药物 主要 用 于 急性 心 功能 不 全 和 慢性 心 。 等 ,治疗 冠 心 病 心绞痛 和 心肌 梗死 , 收 到 一 定 的 效果 。 用 独 
力 衰 竭 急性 加 重 期 。 传 统 强 心 药 物 如 洋 地 黄 类 主要 用 于 伴 。” 参 汤 , 参 附 汤 . 参 脉 散 、 由 逆 汤 等 治疗 并 发 于 心肌 梗死 的 心 
有 室 上 性 快速 心律 失常 (尤其 是 心房 颤动 ) 的 中 ,重度 收缩 。 ” 源 性 休克 ,降低 了 心肌 梗死 的 病死 率 。 附 子 注射 液 或 口服 
性 心力 衰竭 。 其 他 正 性 肌 力 药物 ,如 拟 交感 胺 类 的 多 巴 胺 ”人参 附子 治疗 病态 窦 房 结 综合 征 ; 常 咯 啉 治疗 心律 失常 ; 黄 
和 多 巴 酚 丁 胺 ,磷酸 二 酯 酶 抑制 剂 氨 力 农 . 米 力 农 等 仅 适用 。” 茧 治疗 病毒 性 心肌 炎 等 ,也 收 到 了 良好 的 疗效 。 
于 急性 心力 衰竭 或 慢性 心力 衰竭 急性 发 作 期 的 短期 应 用 以 
改善 症状 ,尤其 是 低 心 排 血 量 综合 征 者 ;作用 强 而 奏效 速 的 、”【 展 望 】 
祥 利 尿 药 和 静脉 用 血管 扩张 剂 ,使 急性 肺 水 肿 的 治疗 更 为 目前 ,循环 系统 疾病 在 国内 外 都 受到 重视 ,对 本 系统 疾 
有 效 。CRT 适用 于 左 心室 射 血 分 数 (LVEF) 过 35%, 左 心 。 病 的 防治 和 研究 被 列 为 医学 界 的 主要 任务 之 一 。 分 子 生物 
室 舒张 未 期 内 径 宇 55mm\ 优 化 药物 治疗 后 NYHA 心 功能 。 ”学 手段 在 心血 管 方面 的 应 用 虽然 较 其 他 学 科 晚 ,但 发 展 迅 
仍 为 亚 或 玉 级 , 且 心 脏 不 同步 (QRS 之 120ms) 的 窦 性 节律 。 速 ,由 此 产生 了 分 子 心脏 病 学 (molecular cardiology) ,其 任 
患者 。CRT 可 使 心 误 患 者 总 病死 率 和 住院 率 显著 降低 , 改 。” 务 是 从 分 子 水 平 研 究 心血 管 系统 的 结构 .功能 及 调节 规律 ， 
善 预后 ,并 提高 生活 质量 。 外 科 手 术 用 于 治疗 心力 衰竭 的 ”研究 心血 管 病 的 病因 、 发 病 机 制 ,从 而 提供 新 的 诊治 方法 ， 
有 心室 减 容 术 机械 辅助 循环 ,心脏 移植 术 等 。 可 能 成 为 心血 管 疾病 治疗 史上 的 又 一 次 革命 ,改变 人 们 对 
对 心律 失常 的 治疗 , 除 一 些 老 药 新 用 收 到 显著 的 效果 心血 管 病 的 传统 认识 和 诊疗 模式 。 心 血管 系统 基因 结构 和 
(包括 利多 卡 因 、 省 茶 胺 ,苯妥英 钠 、 索 他 洛 尔 等 ) ,一 些 较 常 。 表达 的 异常 是 心血 管 病 发 病 最 根本 的 原因 ,人 类 基因 组 计 
用 的 抗 快速 心律 失常 药物 ,如 丙 吡 胺 、 莫 雷 西 嗪 、 美 西 律 、 。 划 的 实施 , 越 来 越 多 的 心血 管 系统 基因 得 到 克隆 和 分 析 , 将 
普罗 帕 酮 氢 卡 尼 , 胺 碳 酮 、 维 拉 帕 米 、 地 尔 硫 草 和 胺 碘 酮 。 为 心血 管 病 的 研究 提供 基础 。 近 年 来 的 研究 表明 , 低 密度 














































































































































































































仍 在 应 用 外 ,新 的 制剂 如 治疗 室 上 性 心律 失常 的 腺 划 , 伊 。” 脂 看 自 受 体 ,多 种 裁 脂 蛋 白 . 脂 在 自 脂 酶 .各国 醇 转换 酵 等 
布 利 特 (ibutilide) 和 多 非 利 特 (dofetilide) 等 陆续 问世 ,临床 。 基因 结构 和 (或 ) 表 达 的 异常 是 高 血脂 和 动脉 粥 样 硬化 的 发 
应 用 获得 显著 的 效果 ,但 它们 都 有 致 心律 失常 的 不 良 反 病原 因 ,B. 肌 球 蛋 白 重 链 、 肌 钙 蛋 白 . 原 肌 凝 蛋白 站 因 结构 


应 ,用 药 时 要 予以 注意 。 电 子 仪器 (包括 电 复 律 器 .人工 。 异常 可 以 引起 家 族 性 心肌 肥厚 , Dystrophin 基因 结构 异常 









































心脏 起 搏 器 和 ICD 等 ) 及 其 他 新 技术 ,如 射频 消融 术 和 外 ”可 以 产生 扩张 型 心肌 病 等 。 
科 手 术 治疗 的 发 展 和 应 用 ,为 治疗 严重 心律 失常 握 供 了 基因 工程 产品 如 基因 重组 组 织 型 纤 深 酶 原 激活 剂 ` 基 





有 力 的 武器 。 因 重 组 尿 激酶 和 链 激酶 等 已 造福 了 很 多 心血 管 患者 。 转 基 
对 心绞痛 的 药物 治疗 , 除 传统 应 用 的 硝酸 酯 类 外 ,应 用 。” 因 猪 的 成 功 ,将 为 心脏 移植 提供 广阔 前 景 。 低 密度 脂 蛋 和 白 
B 受 体 阻 断 药 和 铅 通 道 阻 断 药 , 收 到 了 良好 的 疗效 。 对 急 。 受 体 基因 治疗 家 族 性 高 胆 固 醉 血 症 已 效 成 功 ,冠状 动脉 再 
性 冠 脉 综合 征 的 治疗 近年 来 有 了 长 足 的 进展 。 抗 栓 . 抗 缺 ”狭窄 基因 治疗 也 在 研究 中 。 基 因 和 干细胞 疗法 被 用 于 终 未 
血 和 介入 治疗 的 综合 应 用 显著 改善 了 患者 的 预后 。 对 急性 。 ”期 冠 心病 的 治疗 ,如 将 血管 内 皮 生 长 因子 CVEGF) 注射 在 
ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 患者 进行 心 电 和 (或 ) 血 流动 力学 的 缺 血 心肌 范围 内 ,可 促使 生长 出 新 的 血管 ,从 而 改善 心肌 人 缺 
监护 ,早期 采用 包括 药物 溶 检 和 急诊 经 皮 腔 内 冠状 动脉 介 。 血 ;二 细胞 移植 治疗 急性 心肌 梗死 显示 出 可 以 促进 梗死 区 
入 治疗 (primary PCD 在 内 的 1 各 疗 , 及 时 处 理 心律 失 心肌 和 血管 再 生 并 改善 心脏 功能 的 作用 ,可 望 成 为 治疗 终 
常 心 源 性 休克 和 心力 衰竭, 已 显著 提高 了 治疗 的 成 功率 。 “未 期 心脏 病 的 新 手段 ,不 过 这 些 新 技术 尚 在 初步 临床 试用 
新 型 抗 血小板 和 抗 凝 药物 的 应 用 降低 了 缺 血 事件 的 发 生 ， ”阶段 ,效果 尚 待 观察 。 药 物 基 因 组 学 (pharmacogenomics) 
新 型 的 溶 检 药物 如 基因 重组 组 织 型 纤 溶 酶 原 激 活 剂 (r 是 20 世纪 90 年 代 末 发 展 起 来 的 基于 功能 基因 组 学 与 分 子 
































































1iPA) , 尿 激 酶 前 体 (SCUPA)、 甲 气 莱 基 化 链 激 刀 药理 学 的 一 门 科学 .全 1 序列 的 多 态 性 与 药物 效应 多 
激活 剂 复合 物 (APSAC)、rPA、nPA、TNK-tPA、 吸 血 ! 伴 性 之 间 的 关系 .好人 研究 基因 本 身 及 其 突变 体 对 不 同 个 体 











1PA .此 因 重 组 葡萄 球菌 激酶 等 .本 在 不 断 推出 药物 作用 效应 差异 的 影响 ,以 此 为 平台 开发 新 
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化 合理 用 药 、 提 高 用 药 的 安全 性 和 有 效 性 。 
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急性 心力 衰 竟 
林 贻 梅 ” 姜 红 


莹 延 旨 绳 








急性 心力 3 
竭 最 为 常见 ,急性 右 心 训 竟 则 较 少 见 。 
发 作 或 加 重 的 左 心 的 心 功能 不 全 (cardiac insulfi 


的 心肌 收缩 力 明显 降低 ,心脏 负荷 加 重 , 造 成 急性 
又 降 、 肺 循环 压力 突然 升 高 













是 和 心 源 性 体 克 的 临 





4 : 合 征 。 人 
下 降 或 右 心室 的 前 后 负荷 






因 使 右 心 室 心肌 收缩 力 急剧 - 突 从 
加 重 ,从 而 引起 右 心 排 血 项 急剧 减低 的 临床 综合 征 。 急 性 
心 守 可 以 突然 起 病 或 在 原 有 慢性 I 
多 数 为 收缩 性 心 赛 ,也 可 以 为 舒张 性 心 衰 ,发 病 前 多 数 如 者 
是 有 器 质 性 心血 管 疾病 。 


【病因 】 
(一 ) 急性 左 心 衰 竟 的 常见 病因 上 
1 慢性 心 训 急 性 加 重 ( 参 见 本 章 第 二 节 " 旬 性 心力 餐 
章 ” 中 的 病因 ) 。 
2 急性 弥漫 性 心肌 损害 引起 心肌 收缩 无 力 , 如 急性 心 
肌 梗 死 .急性 重症 心肌 炎 、 药 物 所 至 的 心肌 损伤 与 环 琵 转 
生 期 心肌 病 。 
3, 急性 





流动 力学 障碍 

(1) 急 超 的 心脏 容 量 负荷 加 重 :如 外 伤 ` 急 性 心 
或 感染 性 心 内 膜 炎 引 起 的 辩 膜 损害 .条 索 断裂 ， 
功能 不 爹 , 室 间隔 穿孔 ,主动 脉 赛 动脉 瘤 修 橡 入 心 腔 ,人 工 
洲 腊 的 急性 损害 以 及 过 快 或 过 多 静脉 输血 或 给 入 含 钠 
液体 























第 二 章 心力 误 刘 


among newborns and healthy inhabitants in urban Shanghai(2008- 二 
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力 亡 沸 


(2) 高 血压 危 象 。 

(3) 急性 起 病 的 机 械 性 阻塞 引起 心脏 
排 血 受阻 ,如 重度 主动 脉 狼 或 二 尖 项 
阻 .心房 内 血栓 或 黏液 瘤 由 顿 。 

(4) 主动 脉 

(5) 急性 起 病 的 心室 舒张 受 限 制 ,如 急性 大 基 心 包 积 
液 或 积 血 ,心包 压 塞 ;快速 的 异 位 心律 等 。 

(6) 严重 的 心 入 抽动 《简称 
重 的 室 性 心律 失常 .心室 暂 著 的 心动 ; 
暂停 排 血 或 排 血 其 显著 减 少 。 
(二 ) 急性 右 心 衰竭 的 病因 急性 右 心 衰 竟 多 见于 右 
心室 梗死 急性 大 块 肺 栓塞 和 右 侧 心 淤 膜 病 。 


【临床 表现 】 

急性 心力 衰竭 表现 为 迅速 
征 。 多 发 生 在 慢性 心 训 的 基础 上 
肌 醒 死 .急性 心肌 炎 ) ,前 者 常 有 诱因 。 急性 发 称 为数 
日 ( 周 ) 内 逐渐 加 重 ,也 可 在 数 分 钟 (小 时 ) 内 突然 明正 。 病 
情 程度 也 可 不 同 , 从 急性 肺 水 肿 和 心 源 性 休克 到 劳 时 性 呼 
吸 困难 逐渐 加 重 。 

(一 ) 急性 肺 水 肿 (acute pulmonary edema) 
心 衰竭 最 常见 的 表现 。 





: 力 负荷 加 重 ， 
\ 心 室 流 出 道 醒 























D 和 其 他 严 
等 ,使 心性 









速 发 生 或 加 重 的 心 衰 症 状 和 体 
上 或 以 急性 起 病 ( 如 急性 心 













为 急性 左 
HL 型 发 作为 突然 ,严重 气急 ,每 分 钟 
呼吸 可 达 30~~40 次 . 端 坐 呼 吸 . 阵 阵 咳嗽 ,面色 灰白. 口 展 
育 紫 ,大 汗 , 常 咳 出 泡沫 样 痰 ,严重 性 可 从 口腔 和 名 腔 内 清 
液 。 发 作 时 ， 





吴 和 















出 大 量 粉红 色 泡 ; 脉搏 增 快 , 血 卜 在 A 

时 可 升 高 ,以 后 降 至 正常 或 低 于 正常 .两 肺 内 林 闻 及 呈 

的 水 泡 音 和 (或 ) 哇 呜 音 。 心 尖 部 加 昕 a 到 奔 马 律 .但 常 被 肺 
部 水 泡 音 欣 盖 。X 线 片 可 见 典 感 贿 蝶 有形 大 片 阴影 出 肺 门 向 


周 间 扩展 。 急 性 肺 水 肿 量 期 肺 问 质 水 肿 阶 段 可 亡 上 述 由 型 
的 临床 和 六 线 表 现 . 调 仪 有 和 气 促 ,、 阵 阵 咳 喇 记 这 增 入 


lad 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


De :和 肺 部 蛙 鸣 音 .X 线 片 显示 上 肺 欧 脉 充 表 、 玉 门 
管 模糊 不 清 、 肺 纹理 增 粗 和 肺 小 叶 间 隔 增 厚 , 肺 水 肿 早 期 
Pet 如 不 能 及 时 作出 诊断 并 采取 治疗 措施 ,可 以 发 
展 成 肺泡 性 肺 水 肿 。 
{三 休克 于 心脏 排 血 功能 低下 导致 心 排 血便 不 

足 而 引起 的 休克 , 称 为 心 源 性 休克 (cardiogenic shock) 。 心 
排 血 量 减 少 突然 且 显 著 时 ,机 体 来 不 及 通过 增加 循环 血 重 
进行 代 偿 , 但 通过 神经 反射 可 使 周围 及 内 脏 血管 显著 收缩 ， 






































以 维持 血压 并 保证 心 和 脑 的 血 供 。 临 床上 除 一 般 休克 的 表 
现 外 ,多 伴 有 心 功能 不 全 , 肺 毛细 血管 杭 压 升 高 , 颈 静 脉 既 
张 等 表现 。 





(三 ) 晕厥 ”心脏 本 身 排 血 功能 减退 , 心 排 血 量 减少 引 
起 脑 部 缺 血 ,发 生 短暂 的 意识 丧失 , 称 为 心 源 性 坚 厥 (car- 
发 作 大 多 短暂 ,发 作 后 意识 常 立即 恢 
复 。 如 举 厥 不 及 时 恢复 可 出 现 四 肢 抽 搞 、 呼 吸 暂 停 ,发 绀 等 
表现 , 称 为 阿 -斯 综合 征 (Adams Stokes syndrome) 。 主 要 
见于 急性 心脏 排 血 受阻 或 严重 心律 失常 。 

(四 ) 心脏 又 停 ” 为 严重 心 功能 不 全 的 表现 ,参见 “ 心 
脏 又 停 和 心 源 性 狩 死 ”。 




















diogenic syncope) 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 患者 病史 ,症状 和 体征 ,相关 检查 结果 (包括 血气 
饱和 度 测定 动脉 血气 分 析 、 心 电 图 、 胸 部 XX 线 检查 ,有 条 
件 可 做 心脏 超声 检查 ) 做 出 初步 诊断 。 进 一 步 诊 断 可 依据 
BB 型 利 钠 肽 (BNP) 和 (或 )N 末 端 BNP 原 (NT-proBNP) 测 
定 的 水 平 。 如 BNP 一 100ng/L 或 NXT-proBNP 一 400ng/L， 
心 衰 可 能 性 很 小 ,其 阴性 预测 值 为 90%; 如 BNP 二 400ng/L 
或 NT-proBNP>1500ng/L, 心 衰 可 能 性 很 大 ,其 阳性 预测 
值 为 90%。 

急性 左 心 衰竭 应 与 可 引起 明显 呼吸 困难 的 疾病 如 支 气 

从 赚 蜡 和 只 噶 持 续 状态 . 急 性 大 块 肺 栓塞 ,肺炎 、 严 重 的 慢 
性 阻塞 性 肺病 (COPD) 尤 其 伴 感染 等 相 鉴别 ,还 应 与 其 他 
原因 所 致 的 非 心 源 性 肺 水 肿 ( 如 急性 呼吸 容 迫 综合 征 ) 以 及 
非 心 源 性 休克 等 疾病 相 鉴 别 。 心 尖 部 奔 马 律 利 - 于 肺 水 肿 
的 诊断 。 当时 如 无 心率 明显 过 速 、 不 齐 或 暂停 ， 
叉 无 引起 急性 心 功能 不 全 的 心脏 病 基 础 ， 可 | 以 六 除 心 源 性 
符 辜 。 心 源 性 休克 时 静脉 压 和 心室 舒张 未 期 压 和 天 高 ,与 其 
他 原因 引起 的 休克 不 同 ， 


















一 ) 心 源 性 早 厥 发 作 的 治疗 ”彻底 治疗 在 于 去 除 病 
因 , 如 手术 解除 流出 道 梗 阳 , 切 除 血栓 或 肿 疤 ,控制 心律 失 





常 发作 等 
(二 ) 心 源 性 休克 的 治疗 “参见 本 篇 * 休 移 " 和 本 篇 “ 必 
肌 模 弦 " 闻 。 


(三 ) 急性 肺 水 肿 的 治疗 
1 器官 者 坐位 或 半 居 你. 现 腿 下 重 : 减 少 下 肢 萝 肪 


回流 。 
给 氧 ” 指 端 血 氧 饱 和 度 二 90% 者 寄 给 气 。 此 外 不 
ee 全 氧 ;以免 引起 血管 收缩 和 心 排 血 下 降低 。 面 音 给 
氧 较 鼻 导管 给 氧 效 果 好 。 对 常规 治疗 无 效 , 临 床 症 状 严重 
并 且 氧 分 压 显 著 降 低 者 应 给 予 双 相 间 砍 气 道 正 压 通 气 (Bi- 
PAP) 或 CAP( 持 续 气 道 正 压 呼吸 ) 。 
3. 出 入 水 量 管理 ” 肺 淤血 ,体循环 淤血 及 水 肿 明 显 者 
应 严格 限制 饮水 量 和 静脉 输液 速度 ,对 无 明显 低 血 容 芋 因 
素 ( 大 出 血 、 严 重 脱水 、 大 汗 淋漓 等 ) 者 的 每 天 报信 液 Ee 
般 宜 在 1500ml 以 内 ,不 要 超过 2000ml。 F 
量 负 平 衡 约 500ml, 以 减少 水 钠 浪 留 和 缓解 症状 。3~5 天 
后 ,如 淤血 ,水 肿 明显 消退 ,应 减少 水 负 平衡 ,逐渐 过 滤 到 出 
入 水 量 平 衡 。 在 水 负 平衡 下 应 注意 预防 低 血 容量 、 低 血 钾 
和 低 血 钠 等 。 
4. 镇 静 ， 用 于 急性 肺 水 肿 ,静脉 注射 3 一 5mg 吗啡 ,可 
迅速 扩张 体 前 脉 ,减少 静脉 回 心 血 量 ,降低 左 心房 压力 。 还 
能 减轻 烦躁 不 安 和 呼吸 困难 ,降低 周围 动脉 阻力 ,从 而 减轻 
左 心室 后 负荷 ,增加 心 排 血 量 。 亦 可 皮下 或 肌 内 注射 。 伴 
CO*: 注 留 者 则 不 宜 应 用 ,可 产生 呼吸 抑制 而 加 重 CO: 湾 留 ， 
慎 用 大 剂量 , 因 可 促使 内 源 性 组 胺 释放 ,使 外 周 血管 扩张 导 
致 血压 下 降 。 应 密切 观察 疗效 和 呼吸 抑制 的 不 良 反应 。 伴 
明显 和 持续 低 血 压 、 休 克 、 意 识 障碍 ,COPD 等 患者 禁忌 使 
用 。 老 年 患者 慎 用 或 减 其 。 亦 可 应 用 哌 将 啶 50 一 100mg 
hi 
支气管 解 痉 剂 一 般 应 用 氨 茶 碱 0. 125 一 0. 25g 以 
A 静脉 推广 (10 分 钟 ) ,4 一 6h 后 可 重复 一 次 ; 
或 以 0.25 一 0. 5mg/(kg。，b) 静 脉 滴 注 。 亦 可 应 用 二 产 丙 
茶 碱 0.25~0. 5g 静脉 滴 注 ,速度 为 25 一 50mg/h。 此 类 药 
物 不 宜 用 于 冠 心 病 如 急性 心肌 梗死 或 不 稳定 型 心绞痛 所 致 
的 急性 心 衰 患 者 , 亦 不 可 用 于 伴 心动 过 速 或 心律 失常 的 
患者 。 
6. 血管 扩张 药物 ”是 耕 应 用 本 类 药物 ,收缩 压 水 平 是 
重要 的 评估 指标 。 收 缩 压 汪 110mmHg 的 急性 心 赛 点 者 通 
常 可 以 安全 使 用 ;收缩 压 在 90 一 110mmHg 之 间 的 患者 应 
谨慎 使 用 ;而 收缩 压 <<90mmHg 的 患者 则 禁忌 使 用 。 伴 低 
1 压 的 肺 水 肿 患 者 , 宜 先 静脉 滴 注 多 巴 胶 2 一 让 
min) ,保持 收缩 压 在 100mmHg， 再 进行 扩 血 管 药 物 治 天 






























临床 应 用 的 主要 有 硝酸 酷 类 、 硝 普 钠 ,重组 人 wi 
(rhBNP) 、 马 拉 地 尔 、 酚 受 拉 明 。 有 显著 二 式 主 动脉 沂 


秋 罕 者 慎 用 血管 扩张 药物 。 

(41) 俏 酸 酯 类 药物 :特别 适用 主 急 性 冠状 动脉 综合 征 
伴 心 妥 的 审 者 。 尊 脉 应 用 人 硝酸 了 酯 类 药物 应 经 常 测量 血压 ， 
防止 血压 过 度 下 降 。 人 硝酸 甘 油 静 脉 滴 注 起 始 剂量 5 一 
19pg/min, 繁 5 一 10 分 钟 递增 5 一 10pg/min, 坡 大 剂量 
100 一 200pgi min; 亦 可 每 10 一 15 分 钟 虐 雾 一 次 (4 100pg) 、 
或 再 下 合 服 每 次 0. 3- 俏 酸 噶 上 山梨 酯 驶 脉 滴 注 剂 
二 50Oogh 亦 可 百 下 舍 服 每 次 2, 5mg; 











-0. 6mg. 
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第 二 章 心力 衰竭 


(2) 硝 普 钠 : 引 


度 肺 湛 


1 负荷 又 降低 后 负荷 .主要 适用 于 患者 尤 基 有效。 
血 、 急 性 二 尖 座 反 流 伴 急性 心力 误 
竟 者 。 急 性 心肌 缺 血 的 患者 不 宜 使 用 . 因 有 报道 增加 冠 脉 
窃 血 。 宜 从 小 剂量 1l0pgymin 开始 ,可 逐渐 增 加 至 50 一 室 
250kg/min 蒂 脉 滴 注 .疗程 不 要 超过 72 小 时 .长 期 用 药 可 (2) 多 巴 胺 :2 一 10pg (kg 。 min7 区 及 滴 注 。 该 药 应 
引起 饥 化 物 和 硫 中 毒 。 应 用 过 程 中 要 密切 监测 血 ”用 个 体 差 异 大 .一 般 从 小 剂 蝇 开始 .逐渐 增加 齐全 .短期 
压 , 根 据 血 压 调 整合 适 的 维持 剂 攻 。 停 药 应 逐渐 减 基 .并 加 ”应 用 。 
用 口服 血管 扩张 剂 , 以 避免 反 跳 现 象 。 (3) 多 已 
(3) rhBNP: 届 内 源 性 激素 物质 ， RN BNP ， 床 证 据 表明 对 降低 
完全 相同 。 国 内 制剂 商 点 间 j 脉 滴 注 。 需 ; ,常见 不 良 反 应 有 心律 失常 ,心动 
西 立 肽 Cnesiritide)。 其 主要 药理 作用 是 扩 3 sk 斋 及 和 动 肝 过 速 .偶尔 因 加 3 1 而 出 现 胸 痛 。 正 在 应 用 8 受 体 
舌 冠 状 动脉 ) .从 而 降低 前 .后 负荷 .在 无 直接 正人 性 肌 力 。 阻 断 药 的 患者 不 推荐 应 用 多 巴 琴 丁 胺 和 多 巴 胺 ， 
作用 情况 下 增加 心 排 血盟 (CO) , 故 将 其 归 类 为 血管 扩张 (4) 磷酸 二 酯 酶 抑制 剂 : 米 力 农 . 首 剂 25 一 508g, kg 让 
剂 。 nn 脉 注射 (大 于 10 分 钟 ). 继 以 0. 25 一 0. 50ug (kg min) 静 
作用 的 治疗 促进 钠 的 排泄 .有 一 定 的 利尿 作用 ;还 脉 滴 注 。 氨 力 农 首 剂 0. 5 一 0. 75mg kg 静脉 注射 (大 于 10 
可 抑制 RAAS YS > 变 中 的 恶 分 钟 ), 继 以 5~~10pg, (kg，min) 静 脉 滴 注 。 常 见 不 良 反应 
性 循环 。 先 给 予 负 荷 剂量 1. 500pg 本 节 脉 缓慢 推 注 , 继 。 有 低 血压 和 心律 失常 。 
以 0,0075~0.0150pg/(kg* min) 药 脉 滴 注 ;也 可 不 用 负荷 (5) 左 西 阵 旦 (levosimendan) :是 一 种 钙 增 敏 剂 ,通过 
剂量 而 直接 静脉 滴 注 。 疗程 一 般 3 天 ,不 超过 7 天 。 晚 近 ”结合 于 心肌 细胞 上 的 肌 钙 蛋白 C 促进 心肌 收缩 ' 还 适 过 介 
的 研究 表明 ,该 药 的 应 用 可 以 带 来 临床 和 血 流动 力学 的 改 。 导 ATP 敏感 的 钾 通道 而 发 挥 血管 舒张 作用 和 轻 度 抑制 伙 
Re 生 失 代 偿 心 误 。 酸 二 酥 酶 的 效应 。 其 正 性 肌 力作 用 独立 于 肾上腺 素 能 刺 
乌拉 地 尔 :该 药 具有 外 周 和 中 枢 双 重 扩 血管 作用 ， 。 激 ,可 用 于 正 接受 B 受 体 阻 断 药 治疗 的 患者 。 不 会 增加 冠 
ee 低 血 管 阻力 ,降低 后 负 茶 .增加 心 排 血 基 , 但 不 影响 en 用 法 : 首 剂 6~12vg kg 静脉 注射 (大 于 
从 而 减少 心肌 桥 氧 量 。 适 用 于 高 血压 心病 -10 分钟). 继 以 0. 1pg/(kg， min) 静 脉 泣 注 , 可 酌 
和 扩张 型 心肌 病 引 起 的 4 重读 加 倍 。 对 于 收缩 庄 志 100mm 了 Hg 的 患者 
秀 脉 注射 12. 5 一 25.0mg ,通常 静脉 注 可 直接 用 维持 ; 防止 发 生 低 血压 。 
可 逐渐 加 人 ,并 根 引导 和 由 水 关 六 了 以 调和 药物 需 全 面 权衡 :血压 正 
(5) 酚 妥 拉 明 ; 酚 妥 拉 明 静 脉 滴 注 0.1~lmg/min, 也 尖 双 无 和 家 和 组 织 误 患 者 不 宜 使 用 。 而 
有 迅速 降 压 和 减轻 后 负荷 的 作用 ,但 可 致 心动 过 速 , 且 降 低 当 血 压 降低 伴 低 CO 或 低 才 应 尽早 使 用 ,而 当 器 官 灌 
前 负荷 的 作用 较 弱 。 注 恢复 和 (或 ) 循 环 淤血 减轻 时 则 应 尽快 停 用 ;强调 个 体 化 
7. 静脉 注射 利尿 药 ”首选 呐 塞 米 ， 先 静脉 注射 20~ 的 治疗 ,此 类 药 虽 可 即刻 改善 急性 心 误 患 者 的 血 流动 力学 
40mg, 继 以 生 脉 滴 注 5~40mg/h, 其 总 剂量 在 起 初 6 小 时 和 临床 状态 ,但 也 有 可 能 诱发 一 些 不 良 的 病理 生理 反应 .其 
不 超过 80mg, 起 初 24 小 时 不 超过 200mg。 亦 可 应 用 托 拉 ”至 导致 心肌 损伤 和 股 咒 官 损害 。 
ot 20mg 静脉 注射 。 祥 利 尿 药 效果 不 佳 .加 大 剂量 仍 未 (四 ) 急性 右 心 衰竭 的 治疗 
见 良 好 反应 及 容量 负 蓓 过 重 的 急 SE 者 ,应 加 用 唆 嗪 1. 右 心室 梗死 伴 急性 右 心 衰竭 
类 和 (或 ) 醚 国 本 5 一 50mg、 每 日 2 QQ) 扩容 治疗 :如 存在 心 源 性 休克 .在 监测 肺 毛细 血管 
次 ,或 同 内 栈 20 一 40mg/d。 需 注意 的 是 :OD 对 血压 偏 低 的 。 ”模压 的 基础 上 于 以 大 晤 补 液 ,可 应 用 706 代 血浆 、 低 分 子 有 
患者 (收缩 压 二 90mmHg) ,尤其 是 急性 心肌 梗死 或 主动 脉 旋 糖 秤 或 生理 盐水 20ml/min 静脉 滴 注 ,直至 PCWP 上 升 
狭窄 引起 的 肺 水 肿 应 慎 用 ,以 免 纪 | 起 低 血压 或 休克 。 严 重 至 15 一 18mmHg, 血 压 回 升 和 低 灌注 症状 改善 .234 小 时 的 
低 钾 血 症 或 酸 中 每 患者 不 宜 应 用 , 旦 对 利尿 药 反应 其 和 输液 量 大 约 在 3500 一 5000ml。 对 充分 扩容 而 血 讨 仍 低 者 、 
@@ 大 剂 公 和 较 长 er 低 血 容量 和 低 钾 血 症 、 可 给 予 多 巴 酚 丁 胶 或 多 巴 胺 。 如 在 补液 过 程 中 出 现 左 心 误 


































: 状 , 但 并 无 临 
i 。、 用 法 :100 一 250ug min 更 
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低 销 看 评 ; 国 应 用 过 程 中 应 监测 尿 划 , 并 根据 尿 基 和 症状 的 蝎 . 应 立即 停止 补液 。 此 时 若 动 脉 血 下 不 低 . 可 小 心 给 邓 曙 
ee 人 
8 正 性 肌 力 药物 “此 类 药物 适用 于 低 心 排 血 呈 综合 (2) 禁用 利尿 药 、 吗 啡 和 硝酸 甘油 等 血管 扩张 剂 . 以 浊 











征 , 如 伴 症 状 性 低 血压 或 CO 降低 伴 有 循环 洪 血 的 患者 :可 免 进 - 步 降 低 右 心室 充 盆 讨 
缓解 组 织 低 灌注 所 致 的 症状 ,保证 重要 及 器 的 血 流 供应 43) 如 有 心 守重 此 同时 合并 广泛 让 心室 本 先 . 则 不 T 
看 虞 较 低 和 对 血管 扩张 药物 及 利尿 药 不 奎 受 或 反应 个 佳 的 汉 卓 扩容 .防止 造成 总 福 肺 水 脐 ， 如 存在 滞 重 下 心室 功能 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


性 大 块 肺 栓 塞 所 致 急性 右 心 衰竭 ”参见 本 篇 第 
十 二 章 第 一 节 “ 急 性 肺 源 性 心脏 病 ” 的 治疗 。 

3. 右 侧 心 识 膜 病 所 致 急性 右 心 衰竭 。 右 心 衰竭 的 治 
疗 主要 应 用 利尿 药 , 以 减轻 水 肿 ; 但 要 防止 过 度 利 屎 造成 心 
排 血 量 减 少 。 此 外 ,对 基础 心脏 病 如 肺动脉 高 压 、 肺 动脉 儿 
窄 及 合并 肺动脉 其 或 三 尖 辩 关闭 不 全 、 感 染 性 心 内 膜 炎 等 
予以 治疗 。 肺 源 性 心脏 病 合并 的 心 衰 届 右 心 衰竭 ,其 急性 
加 重 可 视 为 一 种 特殊 类 型 的 急性 右 心 衰竭 。 
五 ) 急性 心 衰 的 其 他 治疗 ”经 初始 治疗 后 病情 仍 不 
: 制 与 缓解 的 严重 患者 。 此 时 在 优化 的 药物 治疗 基础 上 
芒 采 用 非 药物 治疗 法 ,如 主动 脉 内 球 改 反 捕 术 血液 兆 
化 ,心室 机 械 辅 助 装置 等 。 
.IABP ”临床 研究 表明 是 一 种 有 效 改 善心 肌 灌 注 同 
时 又 降低 心肌 耗 氧 量 和 增加 CO 的 治疗 手段 。 适 用 于 : 
; [梗死 或 严重 心肌 缺 血 并 发 心 源 性 休克 ,上 且 不 能 
药物 治疗 纠正 ;@ 伴 血 流 动力 学 障碍 的 严重 冠 心病 (如 急 
1 梗死 伴 机 械 并 发 症 );@ 心 肌 缺 血 伴 正 固 性 肺 水 肿 。 
怪 证 包括 :严重 的 外 周 血管 疾病 .主动 脉 瘤 .主动 脉 辩 关 
闭 不 全 ,活动 性 出 血 或 其 他 抗 凝 禁忌 证 及 严重 血小板 缺乏 。 
2. 气管 插 管 和 人 工 机 械 通气 “应 用 指 征 为 心肺 复苏 
时 ,严重 呼吸 衰竭 经 常规 治疗 不 能 改善 者 ,尤其 是 出 现 明显 
性 和 代谢 性 酸 中 毒 并 影响 到 意识 状态 的 患者 。 
3. 血液 净化 治疗 ”包括 血液 滤 过 ( 超 滤 )、 血 液 透析 、 
连续 血液 净化 和 血液 灌流 等 :对 急性 心 误 有 益 ,但 并 非 
应 用 手段 。 出 现下 列 情况 之 一 可 考虑 采用 :高 容量 人 负荷 
如 上 肺 水 肿 或 严重 的 外 周 组 织 水 肿 , 且 对 祥 利 尿 药 和 喀 嗪 类 
利尿 药 抵抗 ;@ 低 钠 血 症 ( 血 钠 二 110mmol/L) 且 有 相应 的 
临床 症状 如 神志 障碍 、 肌 张力 减退 、 妥 反 射 减弱 或 消失 、 呕 
叫 以 及 肺 水 肿 等 ;上 述 两 种 情况 应 用 单纯 血液 滤 过 即 可 ; 
@' 肾 功能 进行 性 减退 , 血 肌 梧 二 500jmol/L 或 符合 急性 血 
涂 透 析 指 征 的 其 他 情况 。 

4. 心室 机 械 辅 助 装置 ”急性 心 误 经 常规 药物 治疗 无 
吉 显 改善 时 ,可 应 用 此 种 技术 。 此 类 装置 有 :体外 模式 人 工 
肺 气 合 器 (ECMO) .心室 辅助 泵 (如 可 置信 式 电 动 左 心 辅助 
硝 , 全 人工 心 脏 )。 在 积极 纠 治 基 础 心脏 病 的 前 提 下 ,短期 
辅助 心脏 功能 ,可 作为 心 旺 移植 或 心肺 移植 的 过 渡 。 

5. 外 科 手 术 ” 冠 心病 心肌 梗死 并 发 心 源 性 休克 ,经 冠 
状 动脉 造影 /i -或 多 支 血 管 病变 ,并 在 人 确认 
冠状 动脉 支 染 术 和 溶 栓 治 疗 无 效 的 情况 下 ,经 积极 的 抗 急 
性 心 豆 药 物 治疗 ,并 在 机 械 通气 .JADBP 等 辅助 下 ,其 至 在 
体外 循环 支持 下 给 予 急诊 手术 。 急诊 手术 对 心肌 梗死 后 大 
的 室 癌 哼 穿 蕊 合并 心 源 性 休克 的 患者 ,是 使 之 存活 的 唯 - 
略 迹 。 主动 脉 炎 层 宫 血 讨 危 象 和 
日 明确 主动 
仇 释 、 心 及 



















































































是 












































1 340 


内 肿瘤 (如 左 心房 黏液 瘤 ) 以 及 心脏 内 巨大 血栓 形成 (在 左 
心房 或 肺动脉 ) 等 均 会 造成 凑 膜 反 流 或 流出 道 梗 阻 ,可 引起 
和 急性 心 训 , 需 要 立即 手术 。 

(六 ) 急性 心 衰 合并 症 的 处 理 

1. 肾 衰竭 ”检测 肾 功 能 损伤 标志 物 可 早期 识别 急性 
心 误 患 者 合并 的 肾 衰竭 。 

(1) 血清 肌 醋 (Scr) :最 为 常用 ,男性 三 115~~133pmol/ 上 、 
女性 过 107 一 124pmolL 即 为 轻 度 升 高 ,中 ,重度 肾 误 竟 患 
者 之 190 一 226jxmol/L。 

(2) 肌 了 醋 清 除 率 (eGFR); 较 Scr 更 敏感 ,在 肾 功 能 减 
退 早期 ( 代 偿 期 )eGFR 下 降 而 Scr 正常 ; 当 eGFR 降 至 正常 
的 50% 以 上 时 ,Ser 才 开始 迅速 增高 。 因 此 ,Scr 明显 高 于 
正常 时 往往 肾 功能 已 严重 损害 。 目 前 国内 外 均 建 议 采用 
eGFR: 较 Scr 更 敏感 ,在 肾 功 能 减退 早期 ( 代 偿 期 )eGFR 下 
降 而 Scr 正常 ; 当 用 eGFR 来 评价 肾 功 能 ,适合 中 国人 群 的 
改良 计算 公式 为 : eGFR[ ml/(min/1.73m:)] = 175 X Ser 
(mg/dD) 一 1.154X 年 龄 -0.203X(0.79 女性 )。 

中 至 重度 肾 衰竭 对 利尿 药 反应 降低 ,可 出 现 难 治 性 水 
肿 ; 在 应 用 多 种 及 大 剂量 利尿 药 并 加 多 巴 胶 以 增加 肾 血 流 
仍 无 效 时 , 宜 作 血液 滤 过 。 

产 重 的 肾 衰 竭 应 作 血液 透析 ,尤其 对 伴 低 钠 血 症 、 酸 
毒 和 难 治 性 水 肿 者 。 

2. 肺 部 疾病 ”合并 存在 的 各 种 肺 部 疾病 均 可 加 重 急 
性 心 衰 或 使 之 难 治 ,可 根据 临床 经 验 选择 相应 治疗 。 如 为 
COPD 伴 呼吸 功能 不 全 ,在 急性 加 重 期 首选 无 创 机 械 通气 ， 
安全 有 效 ;对 急性 心 源 性 肺 水 肿 也 很 有 效 。 

3. 心律 失常 急性 心 训 中 常见 的 心律 失常 有 新 发 房 
申 伴 快速 心室 率 或 慢性 房 颜 的 急性 心率 加 快 ,单纯 变性 心 
动 过 速 ; 频 发 室 性 期 前 收缩 持续 和 非 并 Ee 
原 发 心律 失常 诱发 急性 心 衰 , 还 是 急性 电 ; 
律 失常 ,其 后 果 都 是 加 重 血 流动 力学 障碍 和 心律 失常 进 -- 
步 中 化 ,成 为 急性 心 衰 的 重要 死亡 原因 之 一 ,因此 应 及 时 引 
正 快速 心律 失常 。 

对 于 变性 心动 过 速 , 非 阵 发 性 交界 性 心动 过 速 .其 处 于 
以 减 慢 心 室 率 为 主 , 重 在 上 基础 疾病 和 心 误 的 治疗 。 新 发 的 
快速 房 闫 可 加 重 血 流动 力学 障碍 ,一 旦 出 现 低 血压 、 肺 水 
肿 、 心 肌 缺 血 ;应 立即 电 复 律 ; 如 病情 尚 可 或 无 电 复 律 条 件 
或 电 复 律 后 房 普 复 发 , 则 选用 胺 碘 柄 静脉 复 律 或 维持 窗 性 
心律 ;慢性 房 申 治疗 以 控制 室 率 ; 
替 静 脉 注 射 , 如 洋 地 黄 控制 心率 
010 一 20 分 钟 ) 胶 俩 

















































E ,首选 地 部 
总 ,也 可 表 
150 一 300mg, 其 日 的 是 减 
一 般 不 选用 B 受 体 阻 断 药 减 慢 
绾 所 臻 的 房 颜 ,其 他 药物 无 效 时 可 考虑 
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应 用 。 


人 | 
过 





已 衰 患 者 频 发 或 连 发 室 性 期 前 收缩 很 常见 ,应 着 
重 抗 心 衰 治疗 .如 有 低 钾 血 症 , 应 补 钙 、 补 镁 ,一 般 不 选用 抗 
心律 失常 药物 。 如 并 发 持续 性 室 速 ,无论 单 形 或 多 形 性 . 血 















流动 力学 大 多 不 因此 首选 电 复 律 纠 
正 ,但 电 复 律 后 室 速 易 复发 ,可 加 用 胺 而 五 葛 脉 注射 负荷 量 
150mg(10 分 钟 ) 后 后 藤 脉 滴 注 1mg minX 6h, 继 以 0. 5mg/ 
minX 18h。 室 闸 者 电 除 晤 后 宕 应 用 胺 碘 酮 预防 复发 。 利 
多 卡 因 在 心 训 中 可 以 应 用 ,但 项 脉 剂量 不 宜 过 大 .75 一 
150mg(3 一 5 分 钟 ) 静 脉 注射 , 继 以 泪 脉 注 注 2 2 一 :4mg/min， 
一 般 维持 24 一 30 能 应 用 普罗 帕 酮 。 

学 状态 不 受 影 



















响 则 无 须 特殊 处 理 。 迁 成 血 流动 力学 总 碍 加 重 或 恶化 的 严 
重 绥 慢 ,如 三 度 房 室 传导 阻 灌 、 二 度 卫 型 房 室 传导 


过 绥 且 药物 治 疗 





阻 滞 以 及 心 去 50 次 /分 钟 的 窦 性 心动 过 
无 效 时 ,建议 置 人 临时 心 胜 起 排 器 。 

七 ) 病情 稳定 后 的 后 续 处 理 ”BNP/NT-proBNP 测 
定 可 用 于 评估 预后 ,与 基础 水 平 相 比 ,其 水 平 未 下 降 或 降幅 
低 于 30%, 即 便 患 者 症状 有 所 缓解 , 仍 可 能 届 预 后 不 良 , 需 
继续 积极 治疗 。 伴 基础 心血 管 疾病 患者 ,应 尽早 采用 矫治 
方法 ,有 利于 防止 急性 心 衰 再 发 和 改善 预后 。 仍 伴 心 衰 症 
状 和 体征 者 ,应 采用 优化 的 内 和 治疗。 对 患者 应 进行 定期 
随访 并 加 强 对 患者 的 教育 。 


第 二 节 ”慢性 心 力 衰竭 


慢性 心力 衰竭 (chronic heart failure) 是 慢性 心 功能 不 
全 出 现 症 状 时 的 称谓 ,是 各 种 病因 所 致 心 胜 疾病 的 终 末 阶 
段 。 美 国 心脏 苏 会 (AHA) 把 慢性 心力 衰竭 定义 为 一 种 复 
杂 的 临床 综合 征 ,是 各 种 心脏 结构 或 功能 疾病 损伤 心室 充 
组 和 (或 ) 射 血 能 力 的 结果 。 


【病因 】 

先天 或 获得 性 心肌 , 心 凑 膜 .心包 或 大 血管 . 冠 脉 结构 
异常 ,导致 血 流动 力 功能 不 全 是 慢性 心力 衰 竟 的 基础 病因 。 

成 人 慢性 心力 衰竭 的 病因 主要 是 冠 心病 高 血压 ` 辨 膜 
病 利 扩张 型 心 | 机 其 他 较 常 见 的 病因 有 心肌 炎 、 肾炎 和 
先天 性 心脏 病 。 较 少见 的 易 被 忽视 的 病因 有 心包 疾病 四 
reer 贫血 ,脚气 病 .动静 脉 瘘 、 心房 黏液 瘤 
和 其 他 心脏 肿 净 结缔 组 织 疾病 、 高 原 病 及 少见 的 内 分 泌 
























病 等 。 


翰 研究 中 ,90% 的 心力 衰 竟 归 因 于 冠 心病 和 高 
> 达 国 家 的 人 群 或 临床 随访 研究 认为 , 冠 心病 占 
4 因 的 60%( 男 性 ) 与 50% (女性 )。 在 一 些 发 展 
中 国家 心脏 淤 膜 病 和 营养 性 心脏 病 可 能 是 更 常见 的 原因 。 

上 述 心力 衰竭 的 基本 原因 ,可 通过 下 列 机 制 影 响 心 功 
能 ,引起 心力 衰竭 。 

本 原 发 性 心肌 收缩 力 要 可 如 缺 血 和 心肌 梗死 、 心 
肌 炎 症 、 变 性 或 坏死 (如 风湿 性 或 病 浊 性 心肌 炎 、 自 只 性 心 
肌 坏死 ) ,心肌 病 等 .可 使 心肌 收缩 力 减弱 击 导 敏 心 力 避 端 。 

(二 ) 心室 的 压力 负荷 (后 负荷 ) 过 重 ”及 及 体 牧 不 高 

























功能 减 如 侧 学 到 心 力 闭 光 

1 心室 的 容量 负荷 (前 负荷 ) 过 过 
心 内 或 大 血管 间 左 至 右 分 流 等 ,使 心室 es 加 .入 

负荷 加 重 , 也 可 引起 继 发 性 心肌 收缩 力 减 弱 和 心力 形 竭 。 

(四 ) 高 动力 性 循环 状态 ”主要 发 生 于 贫血 、 体 循环 动 
静脉 瘘 ,甲状 腺 功能 亢进 ,脚气 性 心 胜 病 等 ， 周围 血管 
阻力 降低 , 心 排 血 至 增多 ,也 能 引起 心室 容 盟 负荷 加 重 
致 心力 衰竭 。 
(五 ) 心室 前 负荷 不 足 “ 二 尖 辩 狭 帘 . 心 星 压 赛 
型 心肌 病 等 ,引起 心室 充 琢 受 限 , 体 、 肺 循环 充血 。 

心力 衰竭 加 重 或 急性 发 作 的 诱发 因素 : 

1. 感染 ”最 常见 为 呼吸 道 感 染 . 其 他 有 风湿 热 、, 泌 尿 
道 感染 。 感 染 性 心 内 膜 炎 等 。 

2. 过 度 体力 活动 和 情绪 激动 。 

3. 钠 盐 摄 人 过 多 。 

4. 心律 失常 ”特别 是 快速 性 心律 失常 ,如 伴 有 快速 心 
室 率 的 心房 闫 动 ( 房 头 ) .心房 扑 动 ( 房 扑 )。 

5. 妊娠 和 分 娩 。 

6. 输液 (特别 是 含 钠 盐 的 液体 )、 输 血 过 快 和 (或 ) 


深 膜 关闭 不 全 、 





























竹 和 限 鹿 














7. 洋 地 黄 过 量 或 不 足 
8 药物 作用 “四 使 用 抑制 心肌 收缩 力 的 药物 ,如 B 受 
体 阻 断 药 , 某 些 抗 心律 失常 药物 (如 硅 尼 丁 \ 普 重卡 因 胺 、 维 
拉 帕 米 等 );@@ 引 起 水 钠 游 留 , 如 肾上腺 皮质 激素 等 。 
9 其 他 ”出血 和 贫血 \ 肺 栓塞 , 室 壁 瘤 \ 心 肌 收 缩 不 协 
凋 、 乳 头 肌 功能 不 全 等 。 











【病理 解剖 】 

慢性 心力 衰竭 的 病理 解剖 学 改变 包括 ;心脏 本 身 的 代 
ee ,如 心肌 肥厚 和 心 > 逐 扩 大 等 :长 期 租 脉 讨 增高 
附 壕 血栓 、 琅 脉 








开 引 起 的 器 官 充血 性 病理 改变 ;心房 心室 
a 心 腔 内 附 态 血栓 常见 于 左 、 右 心 革 和 左 心室 心 


类 部 。 左 侧 心脏 附 壁 血栓 脱落 ,可 引起 体循环 动脉 栓塞 .如 
脑 、 肾 、 四 上肢、 脾 和 肠系膜 的 梗死 。 右 侧 心 腔 附 壁 血 恰 脱 沙 
引起 肺 栓塞 的 较 少 见 。 葛 脉 血 检 多 见于 下 歧 静 脉 . 可 引起 
肺 栓塞 和 不 同 程度 的 肺 梗死 。 


《病理 生理 】 

(一 ) 代 偿 机 制 ” 在 心力 衰竭 的 发 生 和 发 展 过 程 中 .省 
出 现 一 系列 代 偿 过 程 .其 中 以 神经 体液 和 受 体 的 润 入 坡 为 
显 开 ,在 一 定 程度 上 可 能 改善 心力 衰竭 的 血 流动 力学 .但 区 
期 过 度 代 偿 反 南 有 家. 当心 肌 收 缩 访 减 弱 时 .为 保 让 下 常 的 
心 排 血 三 ,机 体 通 过 以 下 ood 

1 Frank-Starling 机 制 心 功能 不 人 金 时 加 心血 十 增 和 名。 
心脏 的 前 儿科 缮 加 .心室 舒张 未 期 容积 增加 , 合 张 未 谎 力 地 








1 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾 





= 增高 ,相应 地 心房 压 、 肺 蒋 脉 压 也 随 之 增高 。 








病 





心 腔 扩大 拉 长 



























































中 了 心肌 纤维 ,在 一 定 的 范围 内 可 使 心肌 收缩 加 强 .增加 心 捕 
| 量 .起 到 代 偿 作用 。 临 床上 常用 心室 舒张 未 期 压 ( 即 充盈 
压 ) 来 表示 心室 前 负荷 ,用 心室 功能 曲线 (图 16-2-1) 来 表示 
前 负荷 与 心 捕 量 的 关系 。 对 左 心室 而 言 ,舒张 未 期 压 在 


15 一 18mmHg 时 心 捕 量 达 
可 导致 心 搏 量 
位 , 心 搏 量 随 前 


成 少 。 


峰值 。 前 负荷 不 足 或 过 度 , 均 


心 功能 不 全 时 , 心 功能 曲线 向 右 下 移 
负荷 的 增加 明 显 减 小 。 








厂 正常 + 
去 甲 人 了 


心 捕 其 或 心 排 血 批 





低 排 症状 








正常 


心力 衰竭 + 正 性 肌 
力 药 或 降低 后 负荷 


B 
降低 前 负荷 








充血 症状 


左 心室 舒张 末 压 或 容量 


图 16-2-1 


2. 心肌 肥厚 
代 偿 机 制 , 心 肌 肥 厚 时 心 


多 为 主 。 





细胞 核 及 作为 供给 


多 ,但 程度 和 速度 均 落 后 于 心肌 纤维 的 增多 。 
心肌 细胞 坏死 ， 
3. 神经 激素 系统 的 变化 

腺 系统 激活 : 心 
器 引起 的 减 压 反射 激活 交感 ? 
统 ,使 儿 茶 酚 胶 分 泌 增 多 ,产生 下 列 改 变 
有 收缩 力 相应 
@ 全 身 外 周 
小 动脉 收缩 则 起 维持 血 讨 并 保 


源 不 足 , 





发 展 终 至 心 


(1) 交感 神经 - 痛 上 
过 动脉 压力 感受 









快 ,在 一 定 限度 内 可 使 心 
体 兴奋 ,心肌 收缩 性 增强 
缩 使 回 心 血 基 增 多 , 选 
:重要 胜 带 血 供 的 作 乒 

竟 血 流动 力学 异常 ,但 妇 感 神 
引起 8B 受 体 下 调 ,使 8 受 件 
菲 ei -血管 紧张 索 
能 及 窗 上 
人 类 心脏 合 8 






















.B& 和 久 受 体 . 





当心 脏 后 负荷 增高 时 
细胞 数 并 不 增加 ,此 





左 心室 收缩 功能 曲线 


:心肌 肥厚 是 主要 
心肌 纤维 增 
能 源 的 物质 线粒体 也 增 大 和 增 
心肌 整体 能 





坦 世 的 降低 ey 
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日 哇 
血管 收缩 。 


心肌 B 受 
静脉 收 





过 上 述 改 变 可 部 分 代 信 
经 张力 持续 









导 的 腺 芹 右 坏 化 酶 活性 降低 ， 
EE 败 表 系统 (RAAS)。8B 受 体 功 
的 负 性 循环 中 县 有 重要 作 有 几 。 


下 常 时 ;以久 作 用 为 主 ( 正 常 





局 窗 肌 Bi 与 BB 
后 可 引起 选择 性 B 


的 基因 去 达 彻 售 让 水 


有 体 分 布 比例 












的 下 调 而 村 
乎 也 二 二 


为 77 光 :23 风力 但 心力 事端 
对 保留 受 体 :8; 受 体 
1 B 受 体 介 导 的 负 性 肌 力作 





用 可 能 是 对 交感 神经 系统 自身 引起 的 下 性 肌 方 作用 的 负 反 


1 外 2 








馈 。 心力 训 竭 早期 B 受 体 代 偿 性 增加 可 能 避免 进一步 细 
胸 失 知 ， 但 当心 力 衰竭 发 展 到 一 定 阶段 ,这 种 代 偿 性 变 

能 就 变 得 不 再 适宜 ,持久 的 负 性 肌 力 作用 加 剧 了 心力 豪 竭 
的 发 展 。 国 肾 交感 神经 活性 增 计 玉 下 降 . 刺激 
肾 素 释放 ,激活 肾 来 - 血 图 兴奋 a 和 
8 受 体 , 促 心肌 生长 。 血 浆 去 甲 肾 上 NE) 水 平 增高 程 
度 反映 交感 神经 -肾上腺 素 系 统 激活 程度 。 

(2) 血管 紧张 素 -醛固酮 系统 (RAAS) 激 活 :RAAS 被 
激活 后 ,ACE 活性 增强 , 致 血管 紧张 素 工 转变 为 血管 紧张 
素 J 增 多 ,导致 循环 阻力 增加 ,并 激活 醛 固 珊 系 统 , 引 起 钠 
水 滞留 ,使 左 心室 充盈 压 增 高 ,加 重心 力 训 竟 。 心 力 衰竭 时 
肾 血 流 灌注 降低 及 肾 小 和 中 交感 受 体 的 刺激 可 能 
是 RAAS 激活 的 主要 机 制 。 ,RAAS 被 激活 
ET is pe 血管 平滑 肌 、 血 管内 
皮 细 胞 等 发 生 一 系列 变化 , 称 之 为 细胞 和 组 织 的 重 构 。 

(3) 其 他 体液 因子 和 细胞 因子 的 改变 : 

1) 血管 加 压 索 :由 下 丘脑 分 泌 , 心 捕 量 下 by 血压 
严重 影响 组 织 灌注 时 ,通过 神经 反射 作用 ,血管 分 泌 
增多 。 发挥 缩 血 管 . 抗 利尿 .增加 血 容 量 的 作用 ,也 属 心 力 
衰 竟 的 代 偿 机 制 之 一 。 但 过 强 的 作用 可 导致 稀释 性 低 铀 
血 症 。 

2) 利 钠 肽 类 (natriuretic peptide) ;主要 包括 心房 利 钠 
肽 Catrial natriuretic peptide, ANP)、 脑 利 钠 肽 (brain natri 
uretic peptide, BNP) 和 CC 型 利 钠 肽 (C-type natriuretic pep 
tide,CNP)。 它 们 通过 对 抗 AngJ 内皮 未 等 引起 的 水 钢 ; 
留 , 对 心 功能 不 全 起 到 了 一 定 的 代 偿 。 这 也 为 利 钠 肽 治疗 
心力 衰竭 提供 了 理论 依据 。 

3) 组 激 肽 ， 心力 训 竟 时 组 激 肽 生成 增多 与 RAS 激活 
有 关 。 血 管内 皮 细 胞 受 缓 激 肽 刺激 后 ,产生 内 皮 来 源 的 舍 
张 因子 (EDRF) 即 一 氧化 氮 , 有 强大 的 扩 血 管 作用 ,在 心力 
误 竭 时 参与 血管 舒 缩 的 调节 。 

4) 炎 性 细胞 因子 :如 肿瘤 坏死 因子 -e(TNF-a) 能 诱发 
心力 衰竭 ,在 体外 能 减少 细胞 内 Cas- 。 炎 性 细胞 因子 - 白 
介 素 1 能 诱导 心肌 细胞 肥厚 和 NO 合 酶 表达 ,使 NO 水 平 
升 高 ;NO 能 减弱 心肌 细胞 对 8 肾上腺 素 能 激动 剂 的 正 性 
变 力 性 效应 ,促进 心肌 细胞 肥大 与 凋 亡 。 

4. 心肌 能 量 代谢 变化 ”正常 的 心脏 
心脏 功能 具有 重要 意义 。 












中 管 -紧张 


管 紧 张 素 系统 (RAS) 。 
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能 量 代谢 对 维持 








其 心肌 收缩 是 主动 耗 能 的 过 
程 ,但 心肌 不 能 储存 大 全 脂肪 , 粮 原 和 奋 酸 肌 酸 ,为 满足 收 


能 :| 


缩 和 和 舒张 的 能 量 需 要 , 心 必须 不 断 地 电 生 成 ATP。 
完 表 胃 .肥厚 惨 竟 心肌 的 能 量 和 底 物 代谢 发 
量 生 成 和 利用 障碍 ,促使 左 心 全 : 亚 

(二 ) 心脏 重 构 “心脏 重 构 指 在 心脏 损伤 和 (或 ) 在 血 
流动 力学 的 应 激 反 应 时 ,心肌 及 其 间 质 为 适应 增加 的 心 此 
负 得 .细胞 结构 、 功 能、 数量 以 及 遗传 表 型 等 方面 发 皇 了 适 
应 性 ` 增生 性 的 变化 :山王 分 子 和 基因 表达 的 变化 , 导 敏 心 
有 是 的 大 小 .形状 和 功能 发 生疏 变 ， 它 是 引起 心力 误 疯 进行 








临床 全 
:变化 ,心肌 能 
生 收 缩 功 能 进行 性 
































第 二 章 心力 误 竟 



















性 进展 的 病理 生理 基础 心脏 重 构 主要 包括 结构 重 构 和 电 。 ” 度 较 轻 的 .高 枕 或 六 肘 位 时 即 可 改善 ; 
生物 重 构 表现 为 心肌 细胞 了 肥大 .胶原 沉积 和 由 于 < 重 的 即使 端 坐 床 边 . 两 耳 下 焉 .上 身 向 前 .双手 紧 握 床 边 ，| 









重 的 呼吸 国难 周全 
3) ， 所 发 性 民间 呈 吸 力克 ,又 和 闻 晓 .是 左 心室 

。 呼吸 困难 可 连续 获准. 每 夜 发 作 或 

E。 不 型 发 作 允 在 夜间 上 睡 1 -2 小 时 后 .思考 内 气 

3 而 惊醒 .被 扎 坐 起 .可 伴 阵 咳 叶 鸣 性 呼吸 音 或 泡沫 

发 作 较 轻 的 采取 坐位 后 十 余 i 难 

退 .患者 又 能 平 卧 入 睡 .次 

发 作 . 阵 阵 


坏死 和 (或 ) 油 亡 而 发 生 的 心 a se 或 少 ; 党 和 心 Du 仍 不 能 组 解严 
厚 心 
通道 的 改变 、 链 孙 Nh 1 分 布 的 不 均 
一 性 等 ,导致 欧 息 膜 电位 各 动作 电位 时 程 改 变 , 引 起 心肌 电 i 
的 不 均一 性 . 致 心律 失常 。 虑 

(三 ) 舒张 功能 改变 心脏 舒张 可 保证 心室 有 足够 的 
血液 充 剧 。 心 室 充 盈 旺 减少 、 弹 |] 痛 力 降低 和 心室 低 硬 
度 增 加 都 可 以 引起 心室 舒张 功能 降低 .心脏 舒张 功能 不 全 到 
的 机 制 ,大 体 上 可 分 为 两 大 类 。 一 种 是 主动 舒张 功能 障碍 肺 水 肿 。 由 于 早期 呼吸 困难 多 在 夜间 发 发 : 作 能 
原因 多 为 Ca 不 能 及 时 地 被 肌 质 同 回报 及 泵 出 胞 外 .这 两 自动 消退 ,白天 症状 不 明显 .因而 易 被 忽略 。 即 使 就 医 .也 
种 过 程 均 耗 能 , 当 能 量 供应 不 足 时 .主动 舒张 功能 即 受 影 。” 常 因 缺 少 阴 性 体征 而 被 忽视 。 发 作 时 伴 阵 咳 或 邑 鸣 的 可 被 
响 。 如 冠 心病 有 明显 心肌 缺 血 时 .在 出 现 收缩 功能 障碍 前 误诊 为 支气管 炎 或 哮喘 。 



















































即 可 出 现 舒 张 功能 障碍 。 另 一 种 舒张 功能 不 全 是 由 于 心室 (2) 伴 傅 .乏力 、 运 动量 量 下 降 :可 能 为 心 排 血 束 低下 
肌 的 顺应 性 减退 及 充 盆 障碍 , 它 主 要 见于 心室 肥厚 如 高 血 骨骼 肌 血 供 不 足 的 表现 。 
压 及 肥厚 型 心肌 病 时 .将 明 : 充盈 压 . 当 左 心室 (3) 陈 - 施 呼吸 (Cheyne-Srokes respiration) :见于 严重 





舒张 末 压 过 高 时 , 肺 循环 出 现 高 压 和 洪 血 , 即 千张 性 心 功 能 。 ”心力 衰竭 .预后 不 良 。 呼吸 有 节律 地 由 和 暂停 逐渐 增 快 `. 加 
不 全 ,此 时 心肌 收缩 功能 尚 可 , 心 排 血 量 无 明显 降低 。 深 . 再 逐渐 减 慢 、 变 浅 .直到 再 停 . 约 半 至 一 分 钟 后 呼吸 再 


起 ,如 此 周而复始 。 发 生机 制 是 心力 误 竟 时 脑 部 缺 血 和 缺 

【临床 表现 】 氧 .呼吸 中 枢 敏 感性 降低 .呼吸 减弱 .二 氧化 碳 满 留 到 一 定 
(一 ) 收缩 性 心力 衰竭 心力 变 竟 的 主要 临床 表现 是 。” 盟 时 方 能 兴奋 呼吸 中 枢 , 使 呼吸 增 快 、 加 深 。 随 二 氧化 三 的 
“充血 ”, 其 次 是 周围 组 织 灌注 不 足 。 临 床上 习 度 于 光 心力 排出 ,呼吸 中 枢 又 逐渐 转 入 抑制 状态 .呼吸 又 减弱 直至 暂 
哀 竟 开始 发 生 于 哪 一 侧 和 充血 现 的 部 位 4 停 。 脑 缺 氧 严重 的 患者 还 可 伴 有 嗜睡 ,烦躁 .神志 错乱 等 精 
左 侧 心 力 误 竟 . 右 侧 心力 衰竭 和 全 心 亡 调 。 心 力 误 章 开始 神 症状 ， 






























或 主要 发 生 在 左 侧 心 | i 为 左 侧 心力 2. 体征 

竭 ; 开 始 或 主要 发 生 在 右 侧 ， 心 胜 并 以 肝 、 肾 等 (1) 原 有 心脏 病 的 体征 。 

脉 滩 血 为 主 的 , 称 为 右 侧 心力 误 昌 。 两 者 同时 并 存 的 称 全 (2) 左 心室 增 大 : 心 尖 捕 动向 左下 移 位 ,心率 增 快 . 心 
心 衰竭。 尖 区 有 舒张 期 奔 马 律 , 肺 动脉 其 区 第 二 心音 亢进 ,其 中 舒张 


Ea Pm 期 奔 马 律 最 有 诊断 价值 ,在 患者 心率 增 快 或 左 侧 卧 位 并 作 
深 呼 气 Ce 上 昕 到 。 左 心室 扩大 还 可 致 相对 性 二 尖 注 关闭 











(二 ) 左 侧 心力 府 竟 er 
左 心室 衰竭 多 见于 高 

二 尖 瓣 关闭 不 全 

和 少年 患者 左 (3) 交 蔡 脉 : 脉 持 强 弱 交 替 。 轻 度 交 蔡 脉 仅 能 在 测 血 

房 讨 力 明显 增高 ,也 有 肺 充血 表现 .但 非 左 心室 训 章 引起 ， 。 压 时 发 现 。 

ey (4) 肺 部 哪 音 :虽然 部 分 左 侧 心力 衰竭 串 洛 肺 间 质 水 

肿 阶 并 本 3 有 让 名 肺 充 血 只 能 通过 义 发 现 .但 

) 呼吸 困难 ;是 左 便 心 力 衰竭 最 主要 的 症状 。 肺 充 。 两 侧 肺 底细 湿 鹃 音 至 今 仍 被 认为 是 左 侧 心力 衰 疯 的 重要 体 

时 i 气 道 阻力 增加 ,肺泡 弹性 降低 ,吸入 少量 。。” 征 之 一 。 阵 发 1 4 困难 或 总 性 肺 水 是 时 可 有 粗大 湿 哆 
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气体 就 使 肺泡 壁 张力 增高 到 引起 反射 性 启动 呼 气 的 水 平 。 。 音 , 满 布 两 肺 ,并 可 伴 有 哮 鸣 音 : 

这 就 址 成 呼吸 困难 , 丰 浅 而 快 。 不 同情 况 下 肺 充 血 的 程度 (55) 胸水 : 左 侧 心 力 罕 庄 患者 中 约 j 胸水， 胸水 

差异 ,呼吸 困难 的 去 现 有 下 列 不 同形 式 。 可 局 限于 肺叶 间 , 志 可 时 昔 侧 或 双 侧 胸腔 租 液 .胸水 稻 白 含 
1) 劳 性 呼吸 困难 : 玫 始 仅 在 剧 名 动 或 体 万 劳 动 后 最 可 高 .心力 误 剖 好 转 后 消退 ， 









出 现 呼 吸 惫 促 .如 登楼 、 上 坡 或 平地 快走 等 活动 时 出 现 . 随 (三 ) 右 侧 心力 衰竭 ”我 国有 心 误 疯 诊断 和 治疗 和 家 
斋 充 血 程度 ee 的 活动 或 体力 劳动 后 .其 。 ”共识 中 指出 ,存心 衰 疯 从 临床 和 病理 生理 角度 大 让 分 为 
全 休息 时 .也 发 生 呼 吸 困难 。 类 :中 在 心室 压力 负 徊 和 和 (或) 容量 负荷 过 度 . 如 肺动脉 高 
2) 端 坐 呼吸 ， -种 出 于 半 苇 时 出 现 呼 吸 因 难 商 必 须 采 于 、 一 从 复 休 先 大 入 心肝 六 ) 时 
的 高 桃 半 革 或 华 位 以 解除 或 减轻 评 吸 困难 的 状态 ， 程 。 病 室 . 如 有心 这 心肌 柄 引 、 在 心室 心肌 病 等 ;这 心 得 效 多 和 



















站 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 








体循环 回流 受阻 ,如 缩 窗 性 心包 炎 三 尖 辩 狭 罕 等 。 

1. 症状 主要 由 慢性 持续 浴血 引起 各 脏 器 功能 改变 
所 致 ,如 长 期 消化 道 淤 血 引起 食欲 不 振 、 恶 心 .呕吐 等 :肾脏 
淤血 引起 尿 量 减少 \ 夜 尿 多 : 肝 淤 血 引起 上 腹 饱 胀 , 甚 至 剧 
烈 腹痛 ,长 期 肝 淤血 可 引起 黄 冶 。 

2. 体征 

(1) 原 有 心脏 病 的 体征 。 

(2) 心脏 增 大 :以 右 心室 增 大 为 主 者 可 伴 有 心 前 区 抬 
举 性 搏动 。 心 率 增 快 ,部 分 患者 可 在 胸骨 左 缘 相当 于 右 心 
室 表面 处 听 到 舒张 早期 奔 马 律 。 右 心室 明显 扩大 可 致 功能 
性 三 尖 辩 关闭 不 全 ,产生 三 尖 辩 区 收缩 期 杂音 , 吸 气 时 杂音 
增强 。 

(3) 静脉 充盈 : 颈 外 静脉 充盈 为 右 侧 心力 衰竭 的 早期 
表现 。 半 卧 位 或 坐位 时 在 锁骨 上 方 见 到 颈 外 静脉 充盈 ,或 
颈 外 静脉 充盈 最 高 点 距离 胸骨 和 角 水 平 10cm 以 上 ,都 表示 
静脉 压 增高 , 常 在 右 侧 较 明显 。 严 重 右 侧 心力 衰竭 静脉 压 
显著 升 高 时 ,手背 静脉 和 其 他 表 浅 静脉 也 充盈 ,合并 三 尖 辩 
关闭 不 全 时 ,并 可 见 静脉 搏动 。 

(4) 肝 大 和 压痛 :出 现 较 早 ,大 多 发 生 于 皮下 水 肿 之 
前 。 肝 大 剑 突 下 较 肋 缘 下 明显 ,质地 较 软 ,具有 充实 饱满 
人 感 ,边缘 有 时 拉 不 清 , 另 诊 剑 突 下 有 浊音 区 , 且 有 压痛 。 压 
迫 肝 脏 ( 或 剑 突 下 浊音 区 ) 时 可 见 颈 静脉 充盈 加 剧 ( 肝 颈 静 
脉 反 流 现象 )。 随 心力 衰竭 的 好 转 或 恶化 , 肝 大 可 在 短 时 期 
内 减轻 或 增 剧 。 右 心 衰竭 突然 加 重 时 ,肝脏 急性 深 血 , 肝 小 
时 中 央 细 胞 坏死 ,引起 肝脏 和 急剧 增 大 ,可 伴 有 右上 腹 与 剑 突 
下 剧 痛 和 明显 压痛 、 黄 丫 。 长 期 慢性 右 侧 心力 训 竟 引起 心 
源 性 肝 硬 化 时 , 肝 拉 诊 质 地 较 硬 ,压痛 可 不 明显 , 常 伴 黄 痊 、 
腹水 。 

(5) 下 垂 性 水 肿 : 早 期 水 肿 常 不 明显 ,多 在 贷 静 脉 充 虱 
和 肝 大 较 明 显 后 才 出 现 。 先 有 皮下 组 织 水 分 积案 ,体重 增 
加 ,到 一 定 程 度 后 才 引 起 凹陷 性 水 肿 。 水 肿 最 早出 现在 身 
体 的 下 生 部 位 ,起 床 活动 者 以 脚 躁 内 侧 和 肥 前 较 明 显 , 仰 
外 者 链 部 水 肿 ; 侧 卧 者 卧 侧 肢体 水 肿 显 著 。 病 情 严 重 者 可 
发 展 到 全 身 水 肿 。 

(6) 胸水 和 腹水 :胸膜 静脉 回流 至 上 上 腔 静 脉 , 支 气管 静 
防 和 肺静脉 , 右 侧 心力 衰竭 时 静脉 压 增高 ,可 有 双 侧 或 单 侧 











































































胸水 。 双 侧 胸水 时 , 右 侧重 常 较 多 , 单 侧 胸水 也 以 右 侧 为 多 
见 , 其 原因 不 明 。 胸 水 含 仿 较 高 ( 约 2 一 3g/100ml), 细 
抱 数 正常 。 大 量 蜡 水 多 见于 三 、 三 尖 办 下 移 和 缩 
和 害 性 心包 炎 , 亦 可 于 晚期 心力 衰竭 和 右 心房 球形 血栓 堵 赛 





下 腔 毅 脉 人 中 时 。 
(7) 心包 积 液 : 丰 侧 心力 亡 间 或 仗 心 衰竭 时 可 有 心包 
,一 股 不 引起 心脏 压 塞 。 
(8) 发 纤 :长 期 右 侧 心力 误 竟 患者 大 多 有 发 绀 可 表现 
为 面部 毛细 血管 扩张 .青紫 和 色素 沉着 。 发 绀 是 血 供 不 足 
时 组 织 摄 取 血 氧 相 对 增多 ,青玉 血 氧 低下 所 致 。 
09) 咯 期 患者 可 有 明显 营养 不 朗 .消瘦 此 至 





















: 辣 质 。 


(四 ) 射 血 分 数 保留 的 心 误 (HEFPEF) Dougherty 等 
在 1984 年 首次 报道 一 组 左 心室 收缩 功能 正常 的 充血 性 心 
力 衰 竭 患者 ,并 将 此 类 归 为 舒张 性 心力 衰竭 (diastolic heart 
failure,DHF)。 但 由 于 DHF 机 制 的 研究 尚 不 充分 ,难以 准 
确 快捷 的 评估 心室 舒张 功能 ,其 诊断 标准 始终 未 能 统一 。 
2005 年 欧洲 心脏 病 学 会 (ESC) 和 美国 心脏 病 协 会 (ACC) 
的 指南 均 放弃 了 DHEF 的 提 法 ,改称 为 射 血 分 数 保留 的 心 
训 (heart failure with preserved ejection fraction, HFPEF) 
或 射 血 分 数 正常 的 心 训 (heart failure with normal ejection 
fraction,HFNEF) 。 

2008 年 欧洲 ESC 提出 超声 心动 图 在 HF-PEF 诊断 中 
具有 重要 作用 ,诊断 HF-PEF 满足 3 个 条 件 :Q@@ 具 有 
性 心力 衰竭 的 体征 和 (或 ) 症 状 ;@ 左 室 收 缩 功 能 正常 或 轻 
度 受 损 (LVEF 宇 45%~~50%);@ 具 有 舒张 功能 不 全 的 证 
据 ( 左 室 松弛 不 良 或 舒张 受 限 ) 。 

研究 表明 ,大 约 20%~40% 心 力 衰 竭 患 省 左 心室 收缩 
功能 正常 (除外 辩 膜 病 ) 而 存在 心室 舒张 功能 受 损 .并 由 此 
带 来 症状 。 年 龄 增长 可 以 降低 心脏 和 大 血管 的 弹性 从 而 使 
收缩 压 升 高 并 增加 心肌 的 僵硬 程度 。 心 室 充 丽 速 度 的 降低 
部 分 原因 是 心脏 结构 的 变化 (由 于 纤维 化 ) 和 主动 舒张 功能 
的 下 降 (由 于 后 负荷 增加 )。 其 他 影响 舒张 功能 的 因素 还 有 
8B 受 体 阻 断 药 敏感 性 的 降低 和 周围 血管 扩张 能 力 的 下 降 。 
此 外 ,老年 患者 常 伴 有 其 他 疾病 (例如 冠状 动脉 疾病 .糖尿 
病 、 主 动脉 办 狭 鹤 , 房 辣 等 ) 对 于 心脏 的 舒张 功能 都 有 不 良 
作用 或 缩短 了 心室 充盈 时 间 。 

HFPEF 的 临床 表现 可 从 症状 不 明显 、 运 动 耐力 下 降 
到 气 促 、 肺 水 肿 。 表 现 与 收缩 性 心力 衰竭 相似 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 心电图 检查 心力 衰竭 时 : 
现 ,但 常见 心室 肥大 ,心肌 劳损 心室 内 人 i 

(二 ) X 线 检查 左 侧 心 力 衰竭 肺 萝 脉 充 盘 期 在 六 线 
检查 时 仅见 肺 上 叶 静 脉 扩张 下 叶 静 脉 较 细 , 脐 门 血管 阴影 
清晰 。 在 有 种 间 质 水 肿 期 可 见 肺 门 血管 影 增 粗 ,模糊 不 清 , 肺 
血管 分 支 扩张 或 肺叶 间 淋 巴 管 扩张 。 在 肺泡 水 肿 阶 
段 , 开 始 可 见 密度 增高 的 桶 粒状 阴影 ,继而 发 展 为 云 劣 状 阴 
影 。 急 性 肺 水 肿 时 可 见 自 肺 门 伸 向 肺 时 中 部 及 周 闭 的 扇形 
云 状 状 明 影 。 此 外 , 左 侧 心 力 衰竭 有 时 还 可 见 到 局 限 性 肺 
叶 间 、 单 侧 或 双 侧 胸 水 ;慢性 左 侧 心 力 衰竭 患者 还 可 有 叶 问 
胸膜 增 厚 , 心 影 可 增 大 ( 左 心室 增 大 )。 

(三 ) 超声 心动 图 检查 ”可 测量 心 腔 大 小 和 心脏 功能 
及 心脏 注 膜 的 结构 和 功能。 正常 LVEF 守 50%。 左 心室 收 
缩 功 能 不 全 时 ,LVEF 下 降 , 左 心室 舒张 功能 不 全 时 ,E 峰 
下 降 ,A 峰 升 高 ,E/A 比值 下 降 、E/A<<1.2。 

(四 ) 静脉 压 测 定 ” 肘 兽 上 脉 床 超 过 14em 水 柱 或 卜 迫 
肝脏 172--1 分 钟 后 上 二 开 1 一 2cm 水 柱 以 上 的 ,提示 有 右 侧 
心力 衰竭 [我国 1425 例 正 党 成 年 人 测定 正常 范围 3 一 14cem 




































































水 柱 ,平均 9. 9cm 水 柱 ] 。 

(五 ) 化 验 检查 ”四 右 心 衰竭 患者 血清 胆 红 素 和 丙 氨 
酸 笑 基 转移 苹 (ALT) 可 增高 ,少数 人 甚至 高 达 1000U 以 
上 。 一 旦 心力 万 竟 改 善 . 肝 大 和 黄姜 消退 ,血清 转氨酶 也 在 
1 一 2 周 内 恢复 正常 ;@ 血 尿素 氮 也 可 增高 ,可 有 轻 度 氮 质 
血 症 ;@ 可 有 轻 度 蛋白 尿 、 尿 中 有 少 重 透明 或 颗粒 管 型 和 少 
二 红细胞 。 


〖 心 功能 的 判定 和 分 级 】 

(一 ) NYHA 心 功能 分 级 ”美国 纽约 心脏 病 学 会 据 患 
者 自觉 症状 的 分 级 。I 级 :体力 活动 不 受 限 .一 般 体 力 活动 
不 引起 过 度 的 乏力 、 心 怪 、 气 促 和 心绞痛 。[ 级 : 轻 度 体力 
活动 受 限 , 静 息 时 无 不 适 ,但 低 于 日 常 活动 量 即 致 乏力 \ 心 
怪 、 气 促 或 心绞痛 。 夺 级 :体力 活动 明显 受 限 , 静 息 时 无 不 
适 ,但 低 于 日 常 活动 便 即 致 乏力 、 心 怪 、 气 促 或 心绞痛 。N 
级 ;不 能 进行 任何 体力 活动 ,休息 时 可 有 心力 衰竭 或 心绞痛 
症状 ,任何 体力 活动 都 加 重 不 适 。 需 要 注意 的 是 心力 衰竭 
患者 的 LVEF 与 心 功能 分 级 症状 并 非 完 全 一 致 。 

2005 年 ACC/AHA 指南 将 心力 衰竭 分 为 4 个 阶段 。 
阶段 A 与 是 指 有 发 生 心力 衰竭 高 度 危险 的 患者 。 冠 心 
病 、 高 血压 ,糖尿 病 患 者 未 出 现 左 心室 功能 受 损 、 心 肌 肥 厚 
或 心 腔 形态 改变 之 前 属于 阶段 A; 而 出 现 左 心室 功能 受 损 、 
心肌 肥厚 或 心 腔 形态 改变 的 无 症状 患者 属于 阶段 B; 心 脏 
结构 改变 且 过 去 或 目前 有 心力 衰竭 症状 的 患者 为 阶段 Ci 
阶段 D 为 顽固 性 心力 误 竟 需要 特殊 治疗 者 ,如 应 用 机 械 循 
环 支持 ,持续 静脉 正 性 肌 力 药物 \ 心 胜 移植 等 。 

NYHA 分 级 是 对 阶段 C 与 D 的 患者 症状 严重 性 的 分 
级 。 针 对 阶段 A 和 阶段 B 应 早期 采取 措施 ,可 减少 或 延迟 
心力 衰 竟 的 发 生 。 心 训 一 旦 发 生 ,病情 发 展 可 通过 治疗 减 
缓 ,但 一 般 不 会 自动 的 逆转 。 

(二 ) 6 分 钟 步行 试验 ”在 平坦 的 地 面 划 出 一 段 长 30 
米 (100 英尺 ) 的 直线 距离 ,患者 在 其 间 往 返 走动 .步履 缓急 
由 患者 根据 自己 的 体力 决定 ,患者 可 根据 体力 暂时 休息 或 
中 止 试验 ,6 分 钟 后 试验 结束 。 据 US Carvedilol 研究 设 定 
的 标准 :过 150m 为 重度 心 误 ,150 一 450m 为 中 重度 心 误 ， 
>450m 为 轻 度 心 训 。SOLVD(Studies of Left Ventricular 
Dysfunction) 试 验 亚 组 分 析 结 果 显示 6 分 钟 步行 距离 短 的 

s 。 推 测 6 分 钟 步行 距离 二 300m, 提示 预后 不 
患者 在 6 分 钟 内 步行 的 距离 可 能 受到 医师 诱导 或 
主观 能 动 性 的 影响 ， 影响 预后 判定 的 因素 也 需要 进一步 明 
确 ,但 此 方法 简便 . 易 行 ,可 为 临床 医师 提供 参考 。 

(三 ) 液体 洲 留 及 其 严重 程度 判断 液体 汝 留 的 判断 
对 决定 是 否 需 要 利尿 药 治疗 十 分 重要 , 短 时 间 内 体重 增 加 
是 液体 小 留 的 可 靠 指标 , 故 体重 测量 是 有 效 的 判断 方法 。 























【诊断 】 


左 侧 心力 衰竭 的 诊断 依据 为 原 有 心脏 病 的 证 据 和 肺 特 


第 二 章 心力 衰竭 


环 充血 的 表现 。 右 侧 心 力 识 竟 的 诊断 依据 为 原 有 心脏 病 的 “， 


证 据 和 体循环 疗 血 的 表现 . 且 患 者 大 多 有 左 侧 心 力 衰 汶 的 
病史 。 


明显 ,活动 不 受 限 .劳力 性 气 促 和 阵 发 性 夜间 呼吸 困难 是 
侧 心 力 衰竭 的 早期 症状 ,但 常 被 忽略. 如 不 详细 询问 病史 、 
不 仔细 检查 易 被 漏诊 。 颈 静脉 充盈 和 肝 大 是 右 侧 心力 训 奖 
的 早期 症状 , 易 被 忽视 ,如 一 般 体 检 不 注意 颈 藉 脉 ,心力 衰 
竭 时 肝 大 多 在 剑 突 下 , 肋 缘 下 不 能 触及 .即使 发 现 肝 大 也 常 
因 不 伴 气 促 , 水 肿 而 不 考虑 心力 衰竭 .不 注意 检查 肝 颈 静脉 
反 流 等 。 心 力 衰竭 的 某 些 症状 和 体征 也 见于 其 他 疾病 。 如 
劳力 性 气 促 可 由 阻塞 性 肺 气 肿 、 肺 功能 不 全 肥胖 或 身体 虚 
弱 引 起 。 夜 间 呼 吸 困难 也 可 由 支气管 哮喘 发 作 引起 。 肺 底 
湿 哆 音 可 由 慢性 支气管 炎 .支气管 扩张 或 肺炎 引起 。 心 力 
衰竭 引起 的 湿 喝 音 大 多 为 两 侧 对称 性 . 偶 见 于 单 侧 或 仅 有 
哮 鸣 音 。 下 肢 术 肿 可 由 蘑 脉 曲张 .静脉 炎 、 肾 脏 或 肝 驻 疾 
病 、 淋 巴 水 肿 和 药物 等 所 致 ,还 可 在 和 久 坐 或 月 经 前 后 妊娠 
后 期 发 生 ; 妇 女 原 因 不 明 性 下 肢 水 肿 亦 不 少见 。 男 外 .心力 
衰竭 时 可 因 长 期 卧床 液体 积聚 在 腰 组 部 而 不 发 生 下 肢 水 
肿 。 肝 大 可 由 血吸虫 病 . 肝 炎 、 脂 肪 肝 引 起 。 颈 静脉 充盈 可 
由 肺 气 肿 或 纵隔 肿瘤 压迫 上 腔 静 脉 引 起 。 胸 水 可 由 胸膜 结 
核 、 肿 瘤 和 肺 梗死 引起 ;腹水 也 可 由 肝 硬 化 、 低 蛋白 血 症 、 上 腹 
膜 结 核 .肿瘤 引起 。 

心力 衰竭 时 常 伴 心脏 扩大 ,但 正常 大 小 的 心脏 也 可 发 
生 心 力 衰竭 ,如 舒张 性 心 误 。 肺 气 肿 时 心脏 扩大 可 被 掩盖 ; 
心脏 移 位 或 心包 积 液 又 可 被 误 认 为 心脏 扩大 。 

X 线 是 确诊 左 心 衰 肺 间 质 水 肿 期 的 主要 依据 ,还 有 助 
于 心 衰 和 肺 部 疾病 的 鉴别 。 超 声 心动 图 不 能 确诊 心 衰 . 但 
是 区 分 收缩 或 舒张 功能 不 全 的 主要 手段 .帮助 确立 心 误 病 
因 。 静脉 压 测定 有 助 于 确诊 早期 右 心 衰 。 血 流动 力学 监测 
不 适用 于 慢性 心 衰 的 诊断 。 心 电 图 对 心 衰 的 诊断 帮助 
有 限 。 

由 于 左 心室 的 舒张 是 个 涉及 多 种 因素 的 较 左 心室 收缩 
更 为 复杂 的 生理 过 程 ,因此 ,HFPEF 的 诊断 更 为 困难 。 

心 衰 的 诊断 包括 心 衰 的 症状 , 心 衰 的 体征 .和 心脏 结构 
与 功能 异常 的 客观 证 据 。 对 HFPEF 而 言 . 心 衰 的 症状 和 
体征 等 和 HFREF 相 比 也 没有 差异 .而 心 星 结构 和 功能 则 
存在 着 差异 。 这 些 差异 主要 表现 在 辅助 检查 上 的 心 腔 有 无 
扩大 ,瓣膜 反 流 的 程度 ,以 及 最 重要 的 LVEF 和 舒张 功能 
的 差异 上 。 

基于 国外 大 量 临 床 人 研究 的 结果 .《2010 年 射 血 分 数 正 
常 心力 衰竭 诊治 的 中 国 专家 共识 3 提出 HFPEF 的 诊断 慰 
淮 :QD 有 充血 性 心力 衰竭 的 体征 或 症状 .并 排除 心脏 洲 腊 
病 、 缩 窑 性 心包 炎 和 其 他 非 心 脏 ;全 左 心室 收缩 功能 止 
FF 张 本 期 容积 指数 

本 室 充 航 讨 升 高 

的 让 据 。 并 建议 钠 康 肽 主要 用 于 HENEE 的 排除 诊断 让 人 引 
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值得 注意 的 是 心力 衰竭 的 早期 诊断 。 早 期 患者 症状 不 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


1 诊断 :对 临床 上 有 气短 而 无 CHF 体征 且 LVEF 正常 震 





\ | 排除 HFPEF 的 患者 , 如果 NT-proBNP 委 120pg/ml 或 


BNP 志 100pg/ml, 可 基本 除外 HFNEF; 如 在 此 基础 上 加 之 
超声 左 心室 充盈 指标 正常 , 则 可 考虑 排除 HFNEF。 


【并 发 症 】 
血 流 迟缓 和 长 期 卧床 可 导致 下 肢 静 脉 血 栓 形 成 ,继而 
发 生 肺 栓塞 和 肺 梗 死 ,此 时 可 有 胸痛 咯血. 黄 冶 , 心 力 衰竭 
加 重 甚 至 休克 等 表现 。 左 、 右 心 腔 内 附 壁 血栓 可 分 别 引 起 
体 和 肺动脉 栓塞 ; 体 动脉 栓塞 可 致 脑 \ 肾 、 脾 、 肠 系 膜 梗死 及 
上 ,下 肢 坏 死 。 有 卵 回 孔 未 闭 者 ,体循环 静脉 血栓 脱落 形成 
的 栓 子 ， eae 的 卵 贺 孔 到 达 左 
心房 ,再 经 左 心室 进入 体循环 ,形成 所 谓 反 常 栓塞 (para- 
doxical embolism) 。 长 期 卧床 患者 特别 是 有 肺 水 肿 者 极 易 

并 发 呼吸 道 感染 ,特别 是 支气管 肺炎 。 





日 前 慢性 心力 衰竭 的 治疗 已 从 过 去 短期 血 流动 力学 / 
理学 措施 转变 为 长 期 的 ,修复 性 的 策略 ,治疗 目标 不 仅仅 
改善 症状 、 提 高 生活 质量 ,更 重要 的 是 针对 心肌 重 构 的 机 
制 ,防止 和 延缓 心肌 重 构 的 发 展 ,从 而 降低 心力 衰竭 的 病死 
率 和 住院 率 。 

(一 ) 心力 衰竭 一 般 治疗 
， 去除 或 缓解 基本 病因 所 有 患者 都 应 对 导致 心力 
衰竭 的 基本 病因 和 人 危险 因素 进行 评价 和 积极 治疗 。 凡 有 原 
发 性 辩 膜 病 伴 NYHA 了 [级 及 以 上 心力 衰竭 ,主动 脉 疾病 伴 
尝 厥 、 的 患者 均 应 予以 手术 修补 或 其 膜 置换 。 缺 血 
性 心肌 病 心力 衰竭 伴 心绞痛 、 左 心室 功能 低下 但 证 实 有 存 
活 心 肌 的 患者 ,冠状 动脉 血管 重建 术 有 望 改 善心 功能 。 其 
他 如 有 效 控制 高 血压 ,甲状 腺 功能 亢进 的 治疗 、 室 壁 瘤 的 手 
术 矫 正 等 。 
2 消除 心力 衰竭 的 诱因 ”如 控制 感染 ,治疗 心律 失常 
特别 是 心房 颜 动 伴 快速 心室 率 ;纠正 贫血 .电解 质 痊 乱 、 注 
意 是 否 并 发 肺 梗死 等 。 
3. 改善 生活 方式 降 的 必 下 搞 训 大 贞 收 各 汇 直 、 
城 酒 ,肥胖 患者 应 减轻 体重 。 低 盐 、 低 脂 饮食 ,重度 心力 衰竭 
患者 应 限制 入 水 基 并 每 日 称 体重 以 早期 发 现 液体 小 留 。 
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4. 豚 氧 和 运动 的 指导 无 必要 经 常 吸 氧 ,适当 运 
练 提高 运动 耐力 。 

5. 密切 观察 病情 演变 及 定期 随访 。 

6. 避免 应 用 某 些 药物 ”如 非 当 体 类 抗 
辛 、. 工 类 抗 心 律 失常 药 及 大 多 数 的 钙 持 抗 药 。 

(二 ) 收缩 性 心力 衰竭 的 药物 治疗 

1. 利尿 药 

(1) 利尿 药 种 类 :利尿 药 减 轻 水 肿 改 善 症状 的 疗效 季 
定 , 但 对 心力 衰竭 远 期 转 归 的 影响 (如 生存 率 等 ) 不 明 。 

1) 晓 嗪 类 利尿 药 ( 表 16-2-1): 常 用 制剂 气氛 星 唆 
(hydrochlorothiazide)12. 5 一 50mgy/d, 作 用 期 1 一 12 小 时 。 

作用 于 远 曙 小 管 近 端 和 获 祥 升 支 远 端 ,抑制 该 处 Na- 
重 吸 收 。 利 尿 作 用 强度 中 等 。 肾 小 球 滤 过 率 低 于 30ml min 
时 ,利尿 作用 明显 受 限 , 因 而 不 适合 治疗 严重 心力 训 况 ( 展 
血 流 贡 明显 减少 ) 或 伴 慢 性 肾 功 能 不 全 的 患者 。 其 中 奖 
托 拉 宗 与 气 亿 哮 嗪 剂 不 同 , 利 尿 作用 在 肾 功能 减退 
时 也 不 减弱 ,利尿 期 长 ,一 次 剂 贡 可 维持 利尿 作用 12 一 24 
小 时 ,与 哮 塞 米 联 用 ,利尿 效果 佳 ,对 伴 肾 切 能 不 全 的 患 
者 有 效 。 

表 16-2-1 


动 训 


炎 药 物 嘻 嗓 关 









































密 哄 类 利尿 药 不 同 制剂 的 剂量 与 作用 期 

制 剂 名 剂量 作用 期 
(mg/d) (h) 

氧 据 蜂 哄 (hydrochlorothiazide) ” 12. 5 一 50 ll12 
氧气 喀 嗪 (hydroflumethiazide) 25 一 50 4 一 6 

气 唆 酮 (chlorthalidone) 12. 5 一 50 24 一 72 

美 托 拉 宗 (metolazone) 1 一 10 18 一 25 
人 氢 唆 嗪 (chlorothiazide) 250 一 1000 = 
环 戊 唆 嗪 (cyclopenthiazide) 0. 25 = 


2) 祥 利 尿 药 ( 表 16-2-2) :作用 于 髓 祥 升 支 粗 段 ,抑制 该 
处 Cl 和 Na 的 重 吸 收 ,利尿 作用 强 ,其 中 以 叶 塞 米 最 常用 ， 
其 次 为 托 拉 塞 米 。 祥 利尿 药 的 利尿 效应 与 单 齐 ws 








关 , 在 未 达到 其 最 高 极限 前 ,剂量 僵 增 大 , 利 ea s 内 
小 球 滤 过 率 很 低 时 ,给 予 大 剂 基 ( 如 哄 蜜 米 500 一 i 


有 促进 利尿 的 效果 。 静 脉 注 射 的 效果 优 于 口服 。 





表 16-2-2 祥 利 尿 药 不 同 制剂 的 剂量 与 作用 期 





剂量 (mg) 














制 剂 名 de 
| 静 注 ( 单 剂 ) 口服 (每 日 ) 静 注 口服 (小 时 ) 
( 刁 寨 米 ( 速 尿 furosemide) 20 一 40 20~40 l15min~7h 1~7 
托 拉 塞 米 (torasemide) 20 10 一 20 10min 一 6h TI 





3) 保 钾 利 屎 药 ( 表 16-23): 作 用 于 远 曲 小 管 返 端 
\a 上 交换 段 , 村 抗 醋 国 丽 促进 Na 开交 换 的 作用 :或 


药 联 合 应 用 :以 肌 强 利尿 效果 并 预防 低 锦 血 症 。 


直接 抑制 Na K 交换 .利尿 作用 蚤 ,大 多 与 上 述 师 类 利尿 


人 不宜 与 红 





化 钾 联 用 , 肾 功 能 不 全 者 慎 用 。 在 与 ACEI 或 ARB 


应 随访 血 钟 ,以 免 引起 高 钾 血 证 。 


合用 时 











表 16-2-3 ” 保 钾 利尿 药 不 同 制剂 的 剂量 与 作用 期 
制剂 名 剂量 (mg/d) 作用 期 

虹 内 酯 (spirolactone) 25~75 3 一 5d 
阿 米 洛 利 (amiloride) 2.5~7.5 4~5d 


搞 业 蝶 喧 (triamterene) 50~100 8~12h 





(2) 合理 应 用 利尿 药 
1) 适应 证 :所 有 心力 对 
过 液体 光 留 者 , 均 应 
药物 中 ,利尿 药 是 唯一 可 以 
为 ,合理 使 用 利尿 药 是 有 效 改 善心 力 衰竭 证 状 的 
但 利尿 药 不 能 用 作 单 一 治疗 ,即使 患 应 用 利尿 药 后 心力 
哀 竟 症状 得 到 控 条- 也 应 当 尽 早 与 ACEI 和 835 受 体 阻 断 药 
联合 并 维持 应 用 。 

2) 利尿 药 的 应 用 和 维持 :这 












或 原 


省 贸 证 据 忆 
民间 加 


测 叫 者 .有 液体 ; 
洽 疗 心力 如 


利尿 药 。 在 


(ED 

















npr 如 峡 守 













米 20mgy/d, 氨 级 唉 唆 25mg/d, 逐 渐 增加 剂 世 直 至 尿 基 增 
加 ,体重 每 日 减轻 0.5 一 1.0kg。 一 旦 病 ; a 部 史 音 
消失 水肿 消退 ,体重 稳定 ), 即 可 以 报 小 长 期 维持 。 


在 长 期 维持 期 间 , 仍 应 根据 液体 游 留情 况 随时 调整 剂 其。 

3) 制剂 的 选择 : 仅 有 轻 度 液体 洲 留 而 肾 功能 正常 的 串 
者 ,可 选 月 ,尤其 适用 于 伴 有 高 血压 的 患者 。 氨 气 哮 
虹 100mg/d 已 达 最 大 效应 ( 剂 是 -效应 曲 线 已 达 平台 期 )， 
再 增 最 亦 无 效 。 有 明显 液体 游 留 省 ,特别 当 合并 肾 功 能 受 
损 时 宣 选用 祥 利尿 药 ,如 啦 寨 米 。 丑 塞 米 的 剂 基 与 效应 旺 
线性 关系 ,增加 剂量 的 范围 较 大 。 

4) 利尿 药 抵抗 及 处 理 : 随 着 心力 衰 竟 的 进展 ,肠管 水 
肿 或 小 肠 低 灌注 ,药物 吸收 延迟 ,加 之 由 于 肾 血 流 和 消 功 能 











用 唑 哄 类 















减低 ,因而 当心 力 衰 剖 进展 恶化 时 , 常 震 加 大 利尿 药剂 十。 
最 终 , 再 大 的 剂量 也 无 反应 , 即 出 现 利尿 药 抵抗 。 此 时 可 用 





前 滴 (1 一 
立 用 增加 肾 
巴 酚 丁 胺 


以 下 方法 克服 :@ 和 静脉 给 予 利尿 药 如 吴 塞 米 持 名 
5mg/hb) ;@@2 种 或 2 种 以 上 利尿 药 联 合 应 用 :四 应 
血 流 的 药物 ,如 短期 应 用 小 剂量 的 多 巴 胺 或 多 
[2~5pg/(kg » min) ]。 

(3) 利尿 药 治疗 引起 的 不 良 反应 

1) 电解 质 于 失 ;, 利 尿 药 可 引起 低 钾 、 低 镁 血 症 而 房改 
人 合 人 用 ACEIL, 并 给 予 保 钾 利 尿 药 特 别 是 醚 

: 持 抗 纪 党 能 项 防 钾 、 钴 的 丢失 ， 较 补 充 锅 

，RALES 试验 表明 .小 剂 晤 媒 
用 是 安全 的 : 
x 低 钠 血 症 ( 缺 销 性 低 
E 低 钠 血 症 ; 因 两 者 治疗 原则 人 不同。 部 分 心 
较 差 . 钠 摄 入 减少 ,长 期 限 盐 及 使 用 大 剂 荐 利 永 














盐 、 镁 盐 更 为 有 效 ， 已 易 疝 
内 酯 (25mgyd) 与 ACEI 及 祥 利 屎 药 合 
出 现 低 钠 血 症 时 成 g 
































应 给 予 起 志 
度 和 剂 星 。 






稀 
区 化 患者 ， .此 时 销 、 水 部 注 
dl 





泌 ， 特别 是 ERA EE 








容量 不 是 时 的 血压 和 性 功能 ， 从 而 
增加 电解 质 丢失 的 发 生 率 和 闫 
疾病 的 发 展 









因而 .利尿 药 应 有 体 阻 断 


3) 低 血压 和 和 代 质 血 症 :大 各 利尿 可 引起 低 血 有 


六 功能 .但 低 血 氮 质 血 证 也 可 能 是 心 
党 如 无 注 体 注 留 . 低 血 压 和 个 质 
这 种 患者 如 血压 


人 少 利 碌 药 用 让。 





与 容 二 减少 
* 生 症状 . 则 




















液体 注 留 , 则 低 血 压 和 和 氮 质 血 症 有 可 能 是 心力 
外 周 有 效 灌注 量 降 低 的 反映 :/ 所 用 人 
短期 使 用 能 增加 终 末 咒 官 多 巴 胺 或 


丁 胺 。 

4) 其 他 不 良 反应 :长 期 用 
尿酸 血 症 、 高 脂 血 症 和 糖 而 
引起 耳 登 .大 多 可 逆 . 少 数 不 能 恢复 。 
男子 女性 型 乳房 .阳痿 ,性 和 女子 月 经 失调 

2. 正 性 肌 力 药物 

(1) 洋 地 黄 类 : 洋 地 黄 作为 传统 的 正 性 ! 
于 心力 衰竭 的 治疗 200 余年 ,地 高 辛 是 唯 
照 临床 试 古 的 洋 地 黄 制 剂 , 也 是 唯一 被 美 
能 有 效 治疗 慢性 心力 衰竭 的 洋 地 黄 制 剂 .有 
广泛 

1) 作用 机 制 : 洋 地 黄 制 剂 可 抑制 心 
K--ATP 稍 .促使 Co- 与 Na- 交 描 
有 其 正 性 肌 力 作用 一 方面 使 心 用 
梨 心 持 基 增加 ,心室 容积 缩 / 

E 机 所 
久 掉 汕 术 走神 














细胞 

































。 增加 肾 血 
也 黄 可 抑制 心 








治疗 剂 ; 让 





















生 水 肿 . 见 于 心力 衰 一 ~ 
-但 水 游 留 多 于 钢 游 
尿 少 而 比重 篇 低 . 洽 疗 应 闫 榜 





E 和 损害 
:化 的 表 








流量 :减少 


频传 侍 杀 


多 巴 


识 内 加 长 期 腿 | 用 可 下 


力 药 .已 应 用 


1 对 


国 FDA 确认 
前 应 用 最 为 


腊 Na- 
强 心肌 收缩 力 。 天 
氧 丁 增 识 , 另 
并 力 隆 低 . 忆 
全 降低 ,心肌 工作 





统 , 对 房 








i 惊 为 有 明显， 该 作用 受 血 清 玉 浓 论 , 心 用 
经 影响 中毒 基 时 可 提高 心房 、 房 这 交 虎 愉 
有 和 独 示 低 时 ,更 妇 发 主将 囊 抉 速 尾 居 律 
类 党 
区 地 昔 作 为 月 选 药物 的 适 必 让 是 i 








还 i 失常 5 尤其 是 心房 
包 拓 拉 旺 硬 心 肌 病 、 





流动 1709 、 


大 游 策 党 


i 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 













上 性 心肌 重 死 以 及 高 血压 心脏 病 所 致 慢性 心力 吉 竟 .可 以 性 心动 过 速 伴 房 室 
人 | 改 善心 力 衰竭 的 症状 和 减少 住院 需求 (DIG 研究 ) 。 在 利尿 ”但 以 洋 地 黄 i 导 阻 洲 . 
-| 药 与 ACEI 联 合 治疗 的 基础 上 加 用 地 高 辛 可 进一步 降低 心 则 是 预期 的 洋 地 黄 治疗 作用 ,并 非 中 毒 表现 ,应 区 别 对 行 。 
力 衰竭 恶化 率 。 不 推荐 地 高 辛 用 于 无 症状 的 左 心室 收缩 功 图 中 枢 神 名 nn 南 、 失 
能 障碍 CNYHA 心 功能 工 级 ) 的 治疗 ,在 右 心 训 竟 (慢性 肺 眠 忧郁、 胶 
急性 心肌 梗死 所 致 的 心力 衰竭 中 效果 有 限 ， 用 放射 免 er 5 辛 浓 度 可 以 评价 忠 
可 能 增加 死亡 。 情况 ,但 不 能 反映 疗效 。 治 疗 心力 译 
地 高 辛 不 能 用 于 窦 房 阻 灌 .二 度 或 高 度 房 室 传导 阻 滞 。 和 药物 疗效 由 没有 胡 确 闫 六 ,大 齐 | 1 二 地 商 
无 永久 起 搏 器 保护 的 患者 。 与 能 抑制 窦 房 结 或 房 室 结 功能 “和 量 更 有 效 。DIG 研究 显示 幸 
ee 胺 而 画 .3 受 体 阻 断 药 ) 合 用 时 须 着 慎 。 度 0. 5 一 1. 0ng/ml) 对 心 训 患 
) 给 药方 法 :目前 多 采用 自 开始 即 用 固定 的 维持 量 给 1. 0ng/ml 时 非 心 衰 的 病死 率 随 浓度 增加 而 升 ? 
Sh 地 高 辛 0.125 一 0. 25mg/d; 对 于 70 岁 以 上 . 低 体重 或 。 定 地 高 辛 抗体 ,可 以 了 解 血 清 地 高 辛 含 ! 
旨 功 能 受 损 者 ,尤其 是 女性 ,地 高 辛 宜 用 小 剂量 (0. 125mg) 的 血清 地 高 辛 浓度 较 非 中 毒 组 明显 增高 。 一 和 认为 血清 
每 日 1 次 或 隔日 1 次 ,并 应 随访 地 高 辛 血清 浓度 以 调整 剂 。 高 辛 浓度 过 0. 5ng/ml 或 >2. i 可 分 别提 示 却 
量 , 防 止 产生 毒性 反应 。 维 持 量 的 应 用 及 维持 多 久 , 随 病情 不 足 和 中 毒 , 但 组 间 有 重 有 
而 异 ,其 剂量 个 体 差 异 大 , 须 结 合 心 功能 改善 表现 ,药物 血 ”测定 时 间 无 统一 标准 ,有 在 


; 导 阻 清 是 洋 地 黄 的 特征 性 表现 ， 
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者 中 每 








并 不 一 定 比 小 刘 
辛 只 各 在 低 永定 时 浓 













































。 其 次 ,血清 地 
给 药 后 至 少 6 小 时 进行 ,也 有 在 

































清 浓 度 和 有 无 ph 毒 反应 来 调整 。 给 药 后 24 小 时 测定 的 ,都 可 能 影响 结果 的 判断 。 总 之 : 汶 
心电图 有 助 于 判断 洋 地 黄 过 量 或 不 足 。 必 断 地 高 辛 不 足 或 中 每 ,还 澳 结 合 临床 及 心电图 。 由 于 地 高 



































房 扑 动 伴 心室 率 超过 100 次 /分 时 ,大 多 芭 辛 清除 率 与 肌 醋 清除 率 相近 ,临床 使 用 中 应 测定 或 计算 机 
和 室 交 接 处 心动 过 ij 本 清除 率 。 

规则 但 减 慢 或 有 多 形 s 时 振动 呈 5) 洋 地 黄 中 毒 处 理 :一 旦 诊断 ,应 立即 停 药 。 轻 度 每 
二 联 律 的 ， ? 毒 ; 静 息 时 心室 率 60 一 70 次 / ”性 反应 如 骨 肠 道 ,神经 系统 和 视觉 症状 ,一 
分 % 月 常 rl 90 en 常 表 示 纪 窦 


当 。 窦 。 小穴 性 心动 过 缓和 侦 发 室 性 过 早搏 动 等 心 旬 
性 心率 不 能 很 好 地 反映 洋 地 黄 用 量 , 如 肺 源 性 必 性 ” 药 后 均 可 自行 缓解 。 地 高 辛 中 毒 症 状 大 多 在 ? 
心肌 炎 和 甲状 腺 功能 亢进 等 病变 本 身 可 引起 窗 性 心动 过 失 。 应 仔细 寻找 并 去 除 诱因 ,如 低 钾 诱 发 的 心律 失常 
速 ,不 能 作为 洋 地 黄 剂 量 不 足 的 依据 . 补充 钾 盐 外 ,应 立即 停 用 排 钾 利 尿 药 。 对 快速 性 心律 
许多 因素 影响 洋 地 黄 的 疗效 。 早 产儿 、 新 生 儿 和 老年 。 者 ,如 血 钾 浓 度 低 则 可 用 静脉 补 钾 , 如 血 钾 正常 可 使 用 葵 妥 
人 对 洋 地 黄 的 耐 受 性 差 ,重度 或 弥漫 性 心肌 病 患者 ,黏液 性 ” 英 钠 或 利多 卡 因 。 电 复 律 一 般 禁 用 , 因 易 致 心室 颤动 。 阿 
水 肿 患 者 的 耐 受 量 亦 低 ,给 药 时 剂量 宜 偏 小 ,并 应 警惕 发 生 ep me Re 
性 此 反应 。 低 血 钾 、 低 血 镁 .高 血 钙 易 致 洋 地 黄 中 毒 , 洋 地 人 心室 率 ; 
的 同时 不 给 is 生生 名 二 机 
ti 电 复 律 性 反应 而 引起 严重 


腺 切 能 亢进 时 洋 地 区 人 抗体 地 高 辛 Fab pt pe ee 心律 失常 
尼 丁 \ 胺 而 天 、 钙 通道 阻 断 药 


有 特效 ,作用 迅速 可 靠 ,个 有 加 重心 力 吝 衰竭 的 副作用 。 

第 地 瘟 深 度 ,用 药 时 均 应 加 以 考虑 。 (2) 其 他 正 性 肌 力 药 :包括 多 巴 胺 、 多 巴 酚 丁 胺 、 米 力 
1) 洋 地 黄斑 性 常见 的 洋 地 黄 中 毒 表现 有 :中 骨 ” ” 农 和 左 西 孟 且 ,对 付 患 者 均 不 宜 长 期 应 用 (参见 本 章 
肠 道 反应 : 夺 ; 名 心律 失 WE 急性 心力 
地 蓝 这 程 然 转 变 ， 是 诊断 洋 地 黄 中 每 的 重要 依据 。 . 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 上 剂 (ACEN) ACEI 通过 抑制 
如 心 ? A i 为 规律 等 ei 张 杂 [的 转换 酶 活性 ,减少 血管 紧 
. < 张 素 的 生成 。 不 仪 干扰 RAAS 系统 ,而 且 增 加 激 肽 活性 

i 及 增加 激 肽 介 导 的 前 列 腺 素 。 
` 房 冯 (1) 临床 应 用 
FL 过 DD 适应 证 : 仑 所 有 左 心 窜 收 缩 功 能 不 良 所 敏 的 心力 罕 
竟 (LVEF<40 光 7) 的 患者 ,除非 有 禁 鼠 证 或 不 能 耐 受 治疗 。 
无 症状 性 心 功 能 不 全 (NYHA < 工 级 ) 的 患者 亦 点 使 
用 ,可 预防 和 和 姑 化 有 体液 泪 贸 阁 应 与 利 碌 
药 合 用 -如 无 体液 湾 贸 时 也 可 i 狸 应 用 。ACEI 可 与 B 受 








5 浴 
















































































































伴 甸 
动 频 发 慰 























体 阻 时 












Sh 9 座 二 全 适用 于 慢性 心力 衰竭 ( 轻 、 
攻 用 于 抢救 急性 心力 误 竟 或 
.只 有 长 期 治疗 才 有 可 能 
数 周 或 数 月 后 才 出 现 . 
进展 的 危险 性 。 
:1 的 情况 :以 往 使 用 曾 出 现 
威胁 年 命 的 不 良 列 姑 血管 性 水 囊 或 无 尿 性 肾 功 能 训 
竟 )。 妊 娠 哺乳 患者 禁用 ACEI， 如 时 血压 较 低 (收缩 压低 
于 80mmHg) .血清 贞 讲 升 剖 (高 于 
罕 或 血 钾 升 
3) 应 月 
永 药 已 





2) 禁忌 证 邓 


京 











3mg dl . 双 侧 各 动脉 狂 


商 ( 大 于 5. 5mmol 
] 方 法 :起 始 剂 基 有 证 


在 最 合适 剂 旺 ， 国 滚 ff 

















效 ; 而 容 下 不足 又 可 朋 重 药物 的 不 良 反应 。ACEI 应 用 的 
基本 原则 是 :必须 从 小 剂 晨 开 始 , 如 能 稍 受 则 逐渐 增加 剂 
是。 一 般 每 关 3~7 天 削 世 倍增 工 次 。 剂 加 调整 的 快慢 取 


中、 人 刀 血 证 六 尿 病 、 握 
、。 开 始 治疗 后 





决 于 号 者 的 临床 状况 。 有 低 羡 
质 血 症 及 服用 保 钾 利 尿 药 者 . 违 
1 周 内 应 监测 肾 功 能 和 硬 印 .以 后 定 其 复查 。 ACEI 的 
耐 受 性 约 为 90 站 ;目标 剂 芋 和 最 大 硬 受 剂量 : 恨 据 临床 试 
验 结 果 . 推 荐 应 用 大 剂量 。ACEI sos 
不 以 朋 才 治疗 反应 来 决定, 只 要 者 能 而 受 :可 增加 到 
报 大 耐 受 量 ; 维 B 1 达到 合 过 的 让 .应 维 
应 用 ( 表 16-2-.D 。 
























1 查 趾 





























表 16-2-4 ”常用 ACEI 的 参考 剂量 
药物 起 始 剂量 目标 剂量 
卡 托 普 条 6. 25mg,3 次 /天 50mg,3 次 /天 
依 那 普 乔 2. 5mg,1 次 /天 10mg,2 次 /天 
培 哄 普 和 2mg,1 次 /天 4 一 8mg,1 次 /天 
雷 米 普 利 “1.25~2.5mg,1 次 /天 10mg,1 次 /天 
藉 那 普 腊 2. 5mg,1l 次 /天 5 一 10mg,2 次 /天 
福 座 普 和 lo0mg,1 次 7 天 40mg,1 次 /天 
西 拉 普 和 0.5mg,1 次 /天 ”1~2.5mg'1 次 天 
赖 诺 普 科 2.5mg,1 次 /天 ”20~40mg*1 次 /天 











注 ;参考 我 国 (习性 心力 衰竭 诊断 治疗 指南 》(2007) 

(2) 不 良 反应 :ACEI 有 两 方面 的 不 良 反应 :与 血管 紧 
的 不 良 反应 ,包括 : 低 血压 、 肾 功能 恶化 , 钾 洲 
留 ;与 激 肽 激活 有 关 的 厅 良 反应 :如 咳嗽 和 血管 神经 水 肿 。 
其 他 不 良 反应 如 皮疹 、 味 党 异常 等 了 等 亦 可 发 生 。 

1) 低 血压 : 较 常见 , 通常 于 用 药 数 天 或 加 王 时 出 1 现 ,党 
无 症状 或 仅 出 现 头 旦 。 伴 RAS 高 度 激活 的 心 衰 患者 容易 
出 现 低 血 压 , 临 床上 可 从 显著 的 低 钠 血 症 (过 130mmol L) 
来 确定 这 类 患者 。 一 旦 出 现 低 血压 ， 汪汪 Ee 
剂 。 S: 













A 一 
介 导 的 出 球 吓 
永 可 导致 明 小 天 


(如 NYHA 


心力 衰竭 








率 的 维持 主要 依赖 于 血 凶 
缩 .使 用 ACEI 扩张 出 球 小 到 
了 系统 支持 的 患者 





{I 的 而 注 











让 者) 间 妥 下 拓 质 fi 血 症 。 重 度 心 玫 和 使 用 - ARE 再 
入 中 度 





约 15 闪 一 30 滩 出 现 肌 本 显 若 
心力 衰竭 忠 者 的 发 4 ; 


3 Ws :心力 误 ? 





i 










功能 恶化 的 串 者 或 同时 口服 印 直 保 狂 利 不 强 
糖尿 病 起 i 





§ a 1 和 人 













的 发 生 ee AC i 
特点 是 无 疾 . 伴 有 了 跑 
月 . 停 药 后 1~2 周 消失 .再 次 





嗽 不 严重 一 般 可 继续 应 用 .如 咳 
换 用 ARD。 
5) 血管 < 有 


由 于 可 
患者 应 终生 避免 应 用 所 


的 几率 不 到 1 兴 , 黑 
一 旦 临床 上 疑 为 血管 神经 
有 的 入 CEI, 











水肿 


4. 血管 紧张 素 受 体 扩 抗 药 (ARB) ( 表 16-2-5) 与 
ACEI 不同,ARB 可 阻 断 经 ACE 和 非 ACE 途径 产生 的 AT 






IT 和 AT 受 体 结合 。 应 用 ARB 后 血清 ATI 水 平 上 升 与 
AT; 受 体 结合 加 强 . 可 能 发 挥 有 利 的 效应 。ARB 对 组 激 肽 
的 代谢 无 影响 ,因此 不 能 通过 提高 血清 绥 激 肽 浓 庶 发 挥 可 
能 对 心力 衰竭 有 利 的 作用 .但 也 不 会 产生 可 能 与 之 有 关 的 
咳嗽 不 良 反 应 。 和 代 ACEI. 但 其 在 心力 
衰竭 治疗 中 的 地 位 随 临 床 试验 的 增 

表 16-2-5 目前 可 提供 的 ARB 参考 剂量 























药 “ 欧 日 剂量 (mg) 
证 明 对 死亡 率 /发 病 率 有 效 
坎 地 沙 坦 4 一 32 
统 沙 坦 10 一 320 
奥 美沙 坦 10~20 
氢 沙 坦 25~100 
厄 贝 沙 坦 150~300 
替 米 沙 坦 40~80 








于 指南 六 2007) 


对 以 往 没 有 





注 ; 


我 国 \ 慢 性 心力 衰 渴 诊 二?i 
因为 ACEI 改善 心 误 患 者 预后 证 据 充 分 ， 









使 用 过 ACEI 的 患者 ,不宜 首先 使 用 ARB 治疗 ,可 硅 受 
ACEI 的 患者 也 不 宜 使 用 ARB 代 答 . 但 因 其 他 原因 已 使 
用 ARB 旦 心 衰 控制 良好 者 不 必 换 用 ACEl ARB 适用 于 
因为 血管 性 水 肿 或 顽固 折 咳 吴 而 不 能 出 如 ACELII9 





与 ACEI -- 样 ,ARB 也 可 以 直 起 长 血 IE .内 丰 能 


坚 化 和 高 


L349 


第 十 六 篇 


循环 系统 疾病 





合 应 用 ARB 和 ACEI 治疗 心 八 。 

， 心力 袁 竟 的 治疗 有 
1 效 ， B ED 多 洛 尔 和 比索 洛 尔 ) 
和 和 全面 阻 洪 肾 上 腺 素 能 a .Bi 和 妇 受 体 的 8 受 体 阻 断 药 ( 例 
如 卡 维 地 洛 )。 

(1) 适应 证 :所 有 慢性 收缩 性 心力 
能 卫 、 卫 级 VEP SA 且 病 情 稳定 者 均 可 使 用 , 际 
非 有 禁忌 证 或 不 能 耐 受 。 上 述 患 者 应 尽早 开始 应 用 8 受 体 
阻 断 药 .并 应 在 利 尿 药 的 基础 上 SE 应 尽 可 能 合用 ACEI 
ARB。NYHA 心 功能 内 外 

留 ,体重 恒定 , 且 无 须 藤 脉 用 药 者 ， 可 考虑 在 严密 监护 下 .由 
专科 师 指 导 使 用 
受 体 阻 断 药 有 强大 的 负 性 肌 力 作用 .治疗 初期 对 心 
功能 有 抑制 作用 .但 长 期 治疗 ( 宇 3 个 月 ) 则 改善 心 功能 .使 











吕 , NYHA 心 功 












B 








LVEF 增加 。 因 此 不 能 应 用 于 急性 失 代 偿 性 心力 攻 竭 、 兴 














治 性 心力 误 竭 宕 静脉 使 用 正 性 肌 力 药 和 因 大 量 液 体 注 留 湛 
强力 利尿 者 。 
虽然 B 受 体 阻 断 药 能 掩盖 低 血糖 的 症状 , 作 表明 





禄 尿 病 患 者 获 益 更 多 ,所 以 心力 识 况 伴 糖 尿 六 

(2) 禁忌 证 :支气管 痉挛 本 
动 过 缓 (心率 所 60 次 /分 ) .二 度 及 以 上 房 
已 安装 起 持 顺 ) 。 

(3) 临床 应 用 注意 点 : 

1) B 受 体 阻 断 药 的 起 始 剂 其 须 小 ,如 焉 珀 酸 美 托 洛 尔 
缓 释 片 12. 5mg 每 天 1 次 ,比索 洛 尔 1.25mg 每 天 1 次 ,第 
三 代 B 受 体 阻 断 药 卡 维 地 洛 自 小 剂 3. 125mg 开始 ,每 天 
2 次 。 如 果 虽 者 能 耐 受 , 可 每 隔 2~4 周 增加 剂量 ,达到 日 
标 剂 苹 后 继续 治疗 ( 表 16-2-6) 。 






年 也 应 使 用 。 
低 症状 性 心 
室 传导 阻 港 (除非 












表 16-2-6 8 受 体 阻 断 药 治疗 心力 衰竭 的 剂量 递增 方案 





药 物 








起 始 剂量 目标 剂量 递增 间 期 
王 珀 酸 美 托 洛 尔 12.5~25mgsad 200mg,ad 2~4 周 
1.25mg:qd l0omg,qd 2 一 4 周 
了 右 酸 美 托 洛 尔 平 片 6.25mg.tid 50mg,tid 2 一 4 周 
卡 维 地 洛 3. 125mg. bid 25mg, bid 2~.4 间 













2) 增 期 间 应 当 ; 者 重要 生命 体征 和 症 
状 的 变化 。 誉 的 体 eee i. 如 





起 天 出 开 症状 很 轻 或 无 症 } 
省 药 。 但 如 出 现 低 讶 
肌 力 药物 ,最 或 停止 使 用 8 
二 至 临床 症状 稳定 省 最 好 使 用 不 依赖 于 
的 正 性 由 为 关外 《全 僻 : 
病情 各 i 用 8 受 体 阻 断 药 。 
访 引 起 病情 显著 卡 化 。 

3) 如 何 确 定 剂 此 : 
的 1 标 剂 ey 








使 用 8 受 体 有 
肪 使 用 正中 












8 受 体 





洲 抑 制剂 . 左 西 鼻 旦 六 一 旦 
药 , 以 















应 扣 免 5 





可 根据 患者 的 耐 受 性 
















于 低 剂量 :但 低 剂量 仍 能 
5 一 旦 达到 f+ 合适 剂量. 应 当 长 期 使 用 ,可 降低 
要 临床 事件 的 危险 性 : 出 于 3 受 体 阳 断 药 个 体 差 噶 很 
大 :治疗 应 个 体 化 。 

1 开始 使 用 8 
生体 液 游 入 和 和 忆 
应 但 保 








受 体 阻 断 药 时 可 能 出 不 良 区 应 : 
| 始 使 / 日 柄 









彩 约 剂 二 ， 
和 大修 坚 了 朋 溃 :的 








入 时 不 饭 发 和 -但 在 增 品 过程 中 .危险 折 


a 


亦 逐 渐 增 加 ,如 心率 去 55 次 /分 或 出 现 二 度 及 以 上 房 室 传 
全 或 位 用 ;@ 低 血压 :8 受 体 阻 断 药 , 特 别 是 同 
时 阻 清 a 受 体 的 药物 ,可 引起 低 血 压 ,通常 无 症状 ,有 时 出 
现 肪 尝 、 头 举目 肪 或 视力 模糊 。 如 卡 维 地 洛 , 其 扩 血 管 作用 
党 党 出 现在 首次 使 用 或 增加 剂量 的 24 一 48 小 时 ,而 重复 使 
用 该 剂 基 时 ,该 六 作用 逐渐 减退 。 有 容重 不 足 的 患者 可 以 
减少 利尿 药剂 旺 而 缓解 低 血 压 症状 。 
6. 醛固酮 持 抗 药 “抑制 RAS 系统 作用 的 另 一 项 措施 
阻 断 醛固酮 (ALD) 的 效应 。 已 证 实 人 体 心肌 右 ALD 
受 体 。ALD 除 引起 低 铁 、 低 钟 外 ,可 第 让 主神 经 功能 失调 : 
交感 神经 激活 而 副交感 神经 活性 降低 。 更 和 页 要 的 是 ALD 
有 独立 于 AT 和 相 加 于 ATIT 的 对 心脏 结构 和 功能 的 不 
良 作用 。 心 力 衰竭 时 ,心室 醋 固 珊 生 成 及 活化 增加 , 且 与 心 
力 误 竟 的 严重 程度 成 正比 。 因 而 ,ALD 促进 心室 重 构 , 特 
别 是 心肌 纤维 化 ,从 而 促进 心力 衰竭 的 发 展 。 
心力 窒 疯 患者 短期 应 用 ACEI 时 ,可 Wa ALD 水 

平 .但 长 期 应 用 , 血 ALD 水 平 却 不 能 保持 稳定 ,持续 的 降 
低 . 即 所 训 " 醋 固 南 逃逸 现象 "(ALD excape)。 轩 此 如 能 在 
ACEI 基础 上 加 用 ALD 受 体 持 抗 药 ,能 进一步 抑制 ALD 
的 有 害 作 用 ,可 望 有 更 大 的 益处 。 
近期 或 当前 在 休息 状态 下 仍 有 心 识 症状 的 加 省 
(NYHA 心 功能 畦 一 下级 ), 使 用 地 高 辛 、 利 尿 药 、.ACEI 和 
8 受 体 阳 断 药 后 不 能 绥 解 .可 加 用 小 谭 芝 的 螺 内 陛 。 治 疗 
曾 . 叫 阁 血 钊 应 小 于 5 0nmol 也 和 碳 湾 肌 














全 局 























:Ex 









































2 


是 小 于 2.35mg dl. 








并 在 治疗 期 间 密切 监测 这 两 项 指标 。 任 何 时 人 
都 可 以 使 治疗 复杂 化 并 导致 威胁 生 机 心动 过 
开始 使 用 螺 内 酯 治疗 后 .最 好 减少 或 使 二 全 用 入 名 将 物 。 
如 血 钾 水 平 超过 5. 4mmol .应 当 民 





度 心力 
用 。 新 型 的 本 
















mh 











伐 布 香 定 对 于 心率 





4 现 严重 高 钾 血 证 


者 使 用 螺 内 如 
一 持 抗 药 依 普 
性 乳腺 增生 的 副作用 。EMPHASIS-HF 试验 显示 , 依 普 利 
汪 减 少 收缩 性 心力 训 
a 和 信 凡 风险 ,治疗 轻 度 
穴 结 If 通道 抑制 剂 
通道 “ 制剂 .可 以 减 慢 心脏 跳动 的 速 
SHIFT 研究 显示 ,在 现 有 优化 的 标准 内 
仍 大 于 70 次 /分 的 收缩 | 


或 疼痛 性 乳腺 增生 


吉 钾 血 证 
绥 。 因 此 ， 







疗效 J 目前 不 建议 使 
利 融 (eplerenone) 可 减少 男 













者 和 XNYHAT 级 患者 的 死 


有 益 , 使 心血 管 死 亡 或 心力 衰 竟 住院 数 基 显 营 减 


提示 降低 心率 可 以 改 车 ， 


总 之 , 循 
断 药 作为 慢 









性 心 
两 类 药物 ,应 尽早 
必需 的 。 在 标准 治疗 的 基础 上 


a 


分 ,可 加 用 伊 伐 布 逢 


ACE1l 和 8B 受 体 阻 断 药 治疗 ,但 } 
者 。 醛 固 酮 受 体 持 抗 5 主要 用 于 严重 必 
能 正常 患者 ,醛固酮 受 体 持 抗 药 用 : 


者 的 预后 。 

的 证 据 疯 定 了 ACEICARB) Wo 

治疗 的 一 线 用 药 。 如 患者 能 而 有 受 该 

合 应 用 。 利 尿 药 对 体 员 者 是 
六 仍 大 于 70 次 / 

双开 始 使 用 






















卫 级 患者 的 证 据 水 平 (至 多 也 级 ) 还 不 够 强 ,需要 其 他 研究 


进一步 证 





(三 ) 慢性 收缩 性 心力 衰 竟 合并 室 性 心律 失常 的 治疗 


1 药物 治疗 “心力 赛 疯 耻 者 可 伴 有 频 发 复杂 性 心律 






失常 并 可 能 与 狐 死 危险 有 关 ， 但 几乎 所 有 抗 心律 


的 临床 试验 都 显示 虽然 药物 可 有 效 刘 


不 降低 儿 死 危险 。 
失常 作用 可 能 使 

实 抗 心 很》 
预后 。 














的 短 民 
物 腕 碘 








卓 0. 2g 每 
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第 患 





的 原因 ,如 心力 


相 












抑制 心律 关 et 外 
险 性 ,因而 可 用 于 渗 
次 ,口服 5~7 a 0.2g 每 日 2 次 ,口服 5 一 7 天 :随后 





次 ,每 周 5 天 ,直至 减 量 为 0.2g 隔日 1 次 。 但 胺 碳 
防 心力 记 竟 狼 死 或 延长 生存 
定 的 毒 副作用 ,因而 不 推 
ACEI 和 8 受 体 阻 断 
着 , 均 应 


猎 疯 










目 反 ,由 于 这 业 区 和 仙 性 肌 力 及 致 心律 

澡 。 除 8 受 体 阻 断 药 迄 今 尚未 证 
车 降低 病死 率 mn 善心 力 训 疯 
不 主张 积极 










ll 六 已 律 失 入 约 
者 的 死亡 危 
。 胺 碘 柄 通常 剂 是 为 0. 2g 每 日 3 





js。 如 治疗 有 效 可 试用 0. 3 每 H 1 
天 对 预 
方面 尚 匹 确 切 的 证 据 : 凡 有 一 
: 据 防 性 应 用 .尤其 是 已 经 使 出 

任何 心力 误 竭 合并 室 性 心 
提 和 去 除 各 种 可 能 引起 心 从 大 了 
: 制 .心肌 缺 血 ` 低 印 、 低 镁 血 灶 : 



















第 二 章 心力 衰竭 


物 的 致 心律 失常 作用 .特别 是 各 种 正 性 肌 力 药物 和 血管 扩 


张 剂 。 

2. 植 入 式 心 脏 复 律 除 额 器 (implantable cardioverter- 
defibrillator,ICD) ”参见 本 箱 第 五 章 " 植 入 性 心脏 电子 装置 
和 体外 电 复 律 ”。 

(四 ) HFPEF 的 治疗 ”HFPEF 治疗 
血 、 控 制 高 血 压 、 预 访 和 治疗 心肌 缺 血 、 预 防 心动 过 速 、 维 持 
心房 的 收缩 功能 .阻止 心肌 纤维 化 .逆转 心肌 肥 原 改善 左 
心室 松弛 功能 。 目 前 关于 
方面 : 

1. 寻找 和 治疗 基本 病 3 
脉 狭窄 ,如 有 效 控 制 血压 .减轻 心肌 肥厚 、 主 动 上 
术 治 疗 , 冠 状 动脉 血管 重建 术 、 冠 肪 搭桥 术 改 善心 肌 缺 
血 等 。 

2. 降低 肺静脉 压 ” 如 限制 钠 摄 ee 和 俏 
酸 盐 以 减少 静脉 回流 ,但 宕 从 小 剂 让 开始 避免 左 心室 
时 和 心 排 血 世 的 明显 降低 。 

受 体 阻 断 目前 认为 . 它 对 舒张 功能 的 作用 
要 来 自 它 对 心率 的 减 慢 使 舒张 期 延长 。 它 降低 高 血 讨 、 减 
轻 心肌 肥厚 的 作用 也 对 舒张 功能 的 改善 有 重要 作用 .可 上 
于 HFPEF 的 治疗 .特别 是 在 高 血压 、 冠 心病 和 房 性 或 室 性 
心律 失常 时 。 

4. 钙 通 道 阻 断 药 ”可 降低 血压 . 改 
充 玖 ,减轻 心肌 肥厚 ,尽管 有 一 定 程度 的 负 性 肌 力作 用 . 维 
拉 帕 米 和 地 尔 硫 昔 可 通过 减 慢 心率 而 改善 心肌 的 符 张 
功能 

































充 僵 





i 





型 , 









5.，RAAS 持 抗 药 “包括 ACEI、ARB 和 醛固酮 持 抗 药 。 
RAAS 持 抗 药 不 但 可 降低 血压 .上 且 对 心肌 局 部 的 RAAS 也 
有 直接 作用 。 人 研究 表明 .在 血压 降低 同等 程度 下 .ACEI 和 
ARB 减轻 心肌 肥厚 的 程度 优 于 其 他 抗 高 血压 药物 . 七 回 
并 持 抗 药 治疗 舒张 性 心 豪 的 作用 日 前 尚 不 明确 。 

6. 慎 用 洋 地 黄 ” 洋 地 黄 可 增加 细胞 内 钙 负 荷 ,对 左 心 
室 舒 张 功能 有 上 弊 无 利 . 除 心房 络 动 的 思 者 外 .一 般 不 用 于 
张 性 心 衰 的 治疗 。 如 患者 并 发 心房 闫 动 . 应 尽 可 能 在 短 ! 
内 转 复 赛 性 节律 ,必要 时 可 使 用 二 电 发 律 。 

7. 抗 心 心律 失 
党 对 千张 性 心 误 趾 者 的 血 流 到 pe 大 影响 , 故 预 
防 心律 失常 的 发 生 对 舒张 性 心 变 的 患者 有 重要 意义 。 临 床 
























































常用 的 药物 以 了 类、 胃 类 入 类 最 为 常用 ,可 根据 不 同 患 痊 
特点 









"PEF 
可， 对 + ;经 出 现 左 心室 肥 坚 各 
药 , 已 经 出 现 心 
1 血压 的 同时 .首先 采用 利 碾 药 消除 
水 钠 ; 和 留 . 适 用 药物 还 包括 ACEI 或 ARB 及 8 入 体 阳 
湖 [ 药 : 














1 





Na 
| 


Lo 
as 竭 。 其 治疗 包括 重新 估价 既往 的 诊断 和 治疗 .静脉 药物 治 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





(五 ) 难 治 性 心力 衰 刘 的 治疗 “证 状 持续 且 对 各 种 治 
| 疗 反应 差 的 充血 性 心力 衰竭 称 为 难 治 性 或 奖 固 性 心力 误 





疗 及 非 药 物 治疗 。 
. 既往 诊断 和 治疗 的 重新 估价 ”对 心力 衰竭 的 病因 
和 诱因 尤其 是 可 治疗 的 病因 和 使 心力 衰竭 持续 的 心 外 因 
素 , 如 冠 心病 、 心 辩 膜 病 、 感 染 性 心 内 膜 炎 以 及 甲状 腺 功能 
亢进 或 减退 、 各 类 贫血 等 。 
2. 静脉 血管 扩张 剂 和 正 性 肌 力 药物 “顽固 性 心力 衰 
竭 患者 由 于 临床 状况 恶化 一般 需 静 脉 使 用 正 性 肌 力 药物 
(多 巴 胺 、 多 巴 酚 丁 胺 或 米 力 农 ) 和 血管 扩张 剂 (硝酸 甘油 或 
硝 普 钠 ) 以 改善 心脏 功能 、 利 尿 并 稳定 临床 状况 。 一 旦 病情 
稳定 ,应 当 采 用 口服 药物 改善 症状 。 只 有 在 多 次 治疗 病情 
仍然 不 稳定 的 情况 下 才 考 虑 连续 静脉 治疗 ,因为 该 方法 最 
终 增加 死亡 危险 。 需 要 强调 的 是 ,即使 是 严重 心力 衰竭 的 
患者 ,也 不 主张 长 期 给 予 静脉 输液 治疗 。 

3. 明显 水 钠 滞留 利尿 药 效果 差 者 应 及 早 血 液 兆 化 
治疗 - 

4. 心脏 再 同步 化 治疗 (cardiac resynchronization 



















































































therapy,CRT) 参见 本 篇 第 五 章 “ 植 人 性 心脏 电子 装置 和 
体外 电 复 律 ”。 

5. 心脏 移植 是 目前 治疗 顽固 性 心力 衰竭 唯一 成 熟 
的 外 科 方 法 。 心 脏 移植 适应 证 主要 是 心脏 功能 严重 受 损 的 











患者 ,最 大 运动 氧 耗 量 小 于 15ml/min( 或 小 于 预计 正常 值 
的 50%) 或 长 期 依赖 于 静脉 正 性 肌 力 药物 的 患者 。 目 前 存 
在 的 主要 问题 是 移植 心脏 的 来 源 , 排 异 反应 , 需 长 期 服用 免 
疫 抑制 剂 与 巨大 的 经 济 负担 。 
6. 体外 循环 支持 装置 




















可 用 于 严重 心脏 事件 后 患者 


心脏 规律 协调 地 收缩 和 舒张 活动 均 由 心脏 的 电 活动 
所 激发 





心 胜 的 电 活 动 起 源 于 灾 房 结 ,其 冲动 先 扩 布 到 右 、 
i 到 达 记 沿 房 室 束 及 左右 束 支 . 普 肯 耶 纤 






(例如 心脏 部 分 切除 术 后 休克 、 心 肌 缺 血 ) 或 准备 进行 心脏 
移植 的 患者 。 左 心室 辅助 设备 提供 了 血 流动 力学 支持 , 串 
以 植 和 人 体内 使 患者 可 以 走动 并 出 院 。 

7. 干细胞 移植 ”目前 为 止 已 有 数 十 项 相关 临床 试验 
公布 ,包括 TCT-STAMI 研究 。 干 细胞 作为 细胞 治疗 或 组 
织 器 官 奉 代 治 疗 的 种 子 细胞 ,显示 出 良好 的 发 展 让 
正 用 于 临床 , 尚 有 许多 科学 问题 各 待 解决 。 
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心律 失常 


为 衬 性 心律 。 凡 由 于 心脏 内 冲动 的 发 生 与 传播 不 正常 而 使 
整个 心脏 或 其 一 部 分 的 活动 变 为 过 快 .过 慢 或 不 规则 ,或 者 
各 部 分 活动 的 顺序 发 生 率 乱 时 , 即 形成 心律 失常 (cardiac 
arrhythmia) 。 


【与 心律 失常 有 关 的 心脏 解剖 和 生理 】 
(一 ) 心脏 的 传导 系统 解剖 ”心肌 按 其 组 织 结构 和 切 
能 特点 可 分 为 两 大 类 型 :一 类 是 普通 的 心肌 细胞 (又 称 为 工 




















是 特殊 A eal 抱 . 组 成 心 胜 的 特 
> :之 外 .还 具有 自 双 
人 E 力 ， 故 又 称 为 自律 细胞 . 心腹 


: 结 (sino-atrial node.SAN) 上 






交界 (又 称 房 
(又 称 希 氏 束 . 
网 (图 16- 


区 ,atrio-ventricular junction. AVJ)、 
His bundle) ,左右 束 支 及 其 分 支 以 0 示 
3-1) 。 罕 房 结 是 控 | 3 











图 16-3-1 心脏 传导 系统 解剖 示意 
窒 房 结 主要 含有 P 了 细胞 和 过 a 人 :自律 细 
胞 ,位 于 窦 房 结 中 心 部 分 ;过 六 有 
自律 性 。 随 着 a 区 了， 
房 室 结 区 是 心房 和 心室 之 问 的 特 吻 传 导 组 织 , 是 心房 兴 在 
A 心室 的 通道 , 它 主要 包 以下 三 个 蔓 能 区 所 : 房 结 区 
结 区 和 结 希 区 。 1 EE 





























最 明 显 。 房 结 区 和 结 项 区 x 部 具 有 从 ee 和 自律 
抽空 间 有 生 纺 和 而 
传导 的 唯一 通路 。 灾 房 
经 ,分 别称 为 前 、 中 、 后 结 间 传 好; S 
途径 的 传导 速度 比 心房 肌 的 传导 迷 度 快 .但 这 些 传导 途径 
并 不 符合 传统 概念 的 "传导 束 ". 只 是 心房 内 优势 传导 途 和合 
(preferential conduction pathway) 而 已 。 
灾 房 结 、 房 室 结 和 房 主 于 多 由 右 冠 状 动脉 供血 。 
房 室 束 分 支部 分 、 左 束 支 前 分 支 科 右 束 支 血 供 来 自 左 冠 状 
动脉 前 降 支 ,而 左 束 支 后 分 支 则 山 左 冠状 动 有 号 回旋 支 得 在 
冠状 动脉 供血 。 
二 ) 心肌 细胞 的 电 生理 基础 ”心肌 细胞 电 生 理 基 人 础 
为 经 心肌 细胞 膜 的 跨 膜 窜 子 流 。 
. 心肌 细胞 膜 心肌 细胞 噶 上 有 离子 通道 .每 一 种 遂 
道 只 允许 一 种 或 数 种 离子 通过 , 即 所 谓 选择 通 透 性。 如 快 
钠 通 道 只 允许 钠 离 子 通过 . 慢 内 癌 咨 道 可 允许 钠 和 
钼 记 子 通过 。 心 肌 细 胞 膜 的 选择 通天 性 负 

































占 细胞膜 内 外 各 










种 离子 浓度 


于 膜 

的 浓度 

机 E: 

子 的 子 流 的 方向 是 


以 正 电 座 和 位 的 流动 方向 命名 的 . 正 
为 外 向 电流 . 正 离子 内 流 或 负 
各 电流 导致 膜 内 电位 向 负电 性 转 
导致 膜 内 电位 向 正 电 性 转化 . 促 他 
子 流 是 形成 心肌 膜 电位 变 
膜 转运 取决 于 相应 的 离子 通道 是 促 开 放 及 其 开放 的 程度 ， 
2. 离子 通道 ”心肌 细胞 膜 上 的 离子 通道 有 了 两 大 类 :由 
跨 腊 电位 决定 的 电压 门 控 通道 (voltage-gated channel) 以 及 
由 各 种 化 学 物质 (如 各 种 受 体 的 配 体 ) 决 定 的 化 学 
(chemically-gated channel) ,或 称 配 体 门 所 
gated channel) 。 在 动作 电位 发 生机 制 中 .电压 ? 
主要 作用 ,神经 体液 介质 则 可 改变 化 党 门 控 通 道 的 通 透 性 。 
按照 通道 阅 / 了 的 有 无 和 多 少 ， 机 离子 通道 为 


山子 外 流 或 员 离 子 内 流 称 
-外 流 称 为 内 向 电流 。 外 
复 极 ;内 向 电流 
符 种 个 加 让 


































门 控 授 道 





着 (ligand- 












背景 离子 流通 道 .无论 在 站 4 
有 关 离 子 通 过 。 第 二 类 
些 钾 离 子 通 道 和 普 肯 耶 细 胞 的 起 撕 
放 时 离子 通道 开放 . 门 闭合 时 通道 关闭 .第 三 类 是 具有 激 
活 门 和 失 活 门 的 双 门 通道 .如 快 钠 通 道 和 温 钙 通道 . 依 激活 
门户 失 活 门 的 开启 分 别 存在 廊 息 态 、 激 酒 态 和 失 活 态 三 种 

3. 膜 电 位 心肌 细胞 膜 的 内 外 存在 一 定 的 电位 差 . 称 
为 跨 膜 电位 (transmembrane potentialD) 或 膜 电位 .细胞 膜 内 
电位 较 膜 外 为 负 的 现象 . 称 为 极 化 。 静 息 状 态 下 心肌 细胞 
膜 内 外 离子 的 电 - 化 学 榜 度 促使 一 定 生 的 离子 跨 腊 转运 ( 背 
景 电流 )。 非 自律 细胞 处 于 前 总 状态 时 .外流 和 内 流 的 离子 
所 携带 的 总 的 电荷 量 是 相等 的 .因此 膜 电位 是 稳定 
律 细胞 到 达 最 大 复 极 电位 后 . 膜 电 位 并 个 稳定 于 这 一 水 壮 ， 
随 着 白 动 除 极 的 进行 . 戏 电 位 逐渐 价 减 ， 

4. 动作 电位 心肌 细胞 兴 谷 过 程 中 产生 除 补 和 复 极 
的 一 系列 电位 变化 称 为 动作 电位 。 不同 部 位 心肌 细胞 的 电 
生理 特征 不 同 .其 动作 电位 的 形态 .波幅 、 寺 限 各 异 。 按照 
动作 电位 特 i " 沁 其 是 除 羽 速 浴 . 可 将 心肝 细胞 分 为 快 反应 
i 。 前 并 包括 心房 . 心 上 担 自 待 细 胞 ) 
细胞 ). 厅 普 包 i 利 房 室 结 的 结 











和 a 











































区 细胞 。 快 反应 细胞 的 动作 电位 振 丹 大 时限 长 . 除 极 迅 
速 , 复 极 缓 < 池 兴 奋 的 速度 快 :得 及 应 细 噶 动作 电位 振 
申 小 . 除 极 专 导 兴 谷 的 速 














根据 心肌 ey 上 动作 电位 特征 将 其 分 为 二 期 (和 63 
2):0 期 ( 除 极 ) 3 期 ( 复 械 ?种 上 划 ( 生 总 或 也 千张 芭 ， 
1) 0 期 : 广 称 江村 > 心 且 细 腹 受 交 体 量 注 国 if 


threshold potential .TD 闪 奉 持 发 年 除 柜 -了 盯 国 虹 f 人 Hi 和 忆 
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本 mV 流 造成 细胞 膜 内 外 离子 分 布 的 改变 ,4 期 中 Na -K ATP 
wl | 1 i 友和 Nar -Ca 交换 体 排出 内 流 的 Nar 和 Ca , 摄 回 外 流 
-TV ,zx 的 K- ,使 细胞 内 外 离子 浓度 梯度 得 以 恢复 。 自 律 细胞 3 
0 期 复 极 化 到 最 大 复 极 化 电位 后 即 进 入 4 期 ,并 立刻 开始 组 
-25|9 \s 慢 自动 除 极 ( 舒 张 期 除 极 ), 达 到 阔 电 位 水 平时 则 诱发 产生 
-50 4 一 个 动作 电位 。 钾 外 流 随 时 间 的 进行 性 衰减 是 密 房 结 了 
-75 细胞 4 期 除 极 的 最 重要 的 离子 基础 ;而 内 向 起 掉 电 流 是 普 
-100 肯 敢 细胞 4 期 自动 去 极 化 的 一 个 重要 离子 流 。 
图 16-3-2 ”心肌 细胞 的 动作 电位 、 不 应 期 ( 左 ) 和 脐 灾 房 结 和 房 室 结 区 的 动作 电位 曲线 与 其 他 部 位 不 问 ， 
反应 曲线 ( 右 ) 具有 以 下 特点 :0 期 除 极 缓慢 ,振幅 低 ,1、2 期 不 明显 ,4 期 
除 极 坡度 陡 , 静 息 膜 电 位 和 辣 电 位 均 低 ( 萝 息 膜 电位 一 70 一 





电位 迅速 上 升 ,构成 动作 电位 升 支 。 其 幅 值 约 60 一 一 50mV, 国 电位 - 40~ 一 30mV, 而 心室 肌 等 快 反 应 细胞 的 
120mV, 其 中 超过 零 电 位 的 部 分 称 为 超 射 , 约 6 一 30mV。 。” 静 息 膜 电 位 和 阔 电 位 则 分 别 为 ~ 90mV 和 - 60mV) ,动作 电 
对 于 心室 肌 等 快 反应 细胞 而 言 ,0 期 去 极 化 是 由 于 细胞 膜 ”位 时 限 短 ( 因 无 明显 平台 期 )( 图 16-3-3)。 已 证 实 此 两 处 
上 的 快 钠 通道 开放 、Na- 快速 内 流 引起 的 ,持续 时 间 仅 1 一 0 期 除 极 是 钙 离子 和 钠 离 子 缓慢 内 流 、 钙 离子 绥 慢 外 流 所 
2ms; 而 灾 房 结 了 细胞 在 4 期 膜 电位 由 最 大 复 极 化 电位 ( 约 。 ”形成 ,因而 被 称 为 慢 反 应 细胞 。 其 他 部 位 心肌 细胞 除 极 由 
一 70mV) 自 动 去 极 化 至 - 40mV 时 , 膜 上 的 钙 通 道 开始 开 。” 钠 离子 快速 内 流 形成 ,因而 又 称 为 快 反应 细胞 。 慢 反应 细 
放 ,Ca” 的 内 流 使 膜 的 去 极 化 速度 加 快 ,形成 动作 电位 的 0 ” 胞 自律 性 较 高 ,传导 性 能 差 , 易 发 生 传导 障碍 ; 快 反应 细胞 
期 去 极 化 , 钙 通 道 的 开放 和 关闭 都 比较 缓慢 ,恢复 应 激 状态 。” 则 传导 性 能 可 靠 。 

所 需 时 间 亦 长 , 故 P 细胞 属于 慢 反应 细胞 。 两 者 相应 的 离 









































子 流 又 分 别称 为 快 钠 通道 和 慢 钙 通道。 bi 
(2) 1 期 :又 称 快速 复 极 初期 ,0 期 后 由 于 钠 通 道 失 活 、 

短暂 钾 离 子 外 流 和 所 离 子 内 流 , 膜 电位 由 十 30mV 迅速 下 -20| 

降 至 0mV 左右 , 占 时 约 10ms,1 期 在 快 反应 细胞 较 明 显 。 A 40L0 
(3) 2 期 :又 称 平台 期 (plateau) ,此 期 导致 复 极 的 外 向 中 


离子 流 主要 为 外 向 背景 钾 流 与 时 间 依赖 钾 流 和 Na -KK 
ATP 泰 产生 的 外 向 岗子 流 。 由 于 内 向 整流 特性 (内 向 离子 = 
流 较 外 向 离子 流 容易 通过 处 于 除 极 状态 的 细胞 腊 ) ,钟离 = 
外 流 受 限 ;平台 期 的 内 向 离子 流 为 慢 钙 内 流 , 与 外 向 离子 流 
保持 平衡 , 维持 腊 电 位 接近 0mV。 此 期 持续 约 100 一 
50ms, 是 心 :电位 持续 时 间 长 的 主要 原因 。 实 房 结 P 
细胞 在 复 极 过 程 中 没有 明显 的 1 期 和 2 期 。 

(4) 3 期 :又 称快 速 复 极 示 期 , 随 若 复 极 化 过 程 的 进 
行 ,外 问 普 景 钾 流 从 内 向 整流 现象 中 恢复 ,再 生性 外 向 钟 流 
符 时 间 递 增 ,此 时 慢 钙 通 道 失 活 , 内 向 离子 流 减 弱 至 终止 ， 
膜 内 电位 由 0mV 左右 较 快 地 下 降 至 静 息 电位 水 平 ,完成 复 
极 化 过 程 , 占 时 约 100~150ms。P 细胞 没有 明显 的 1 期 和 
2 期 ,到 0 期 来 外 向 离子 流 和 内 向 离子 流 达到 平衡 ,以 后 
Ca 通道 远 渐 关闭 ,外 向 的 K- 电流 则 增强 ,进入 3 期 复 
极 化 。 
特 0 期 起 始 硅 3 期 结束 所 过 时 限 称 为 动作 电位 时 限 
(action potential duration,APD)。 在 复 极 化 过 程 的 大 部 分 
时 间 中 ,心肌 细胞 不 能 被 新 的 刺激 激活 ,因而 不 能 发 生动 作 
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电位 ,这 也 是 产生 不 应 期 (refractory period) 的 原因 。 国 Da 不 同心 肌 细胞 动作 电位 曲线 

5) 主 期 ;在 心室 肌 细胞 或 其 他 非 自 律 细胞 .4 期 膜 电 人. 心室 肌 细 胞 ( 快 反应 细胞 ) 的 动作 电位 曲线 ”BB 心房 
bie On Di 届 细 胞 ( 快 反应 细胞 ) 的 动作 电位 曲线 C. 安 房 结 细胞 
位 和 gomV 左右 的 静 息 电位 水 平 ,由 Wa | 流 e 间 反 居 到 [的 的 济 证 地 袜 阳 攻 
维持 。 此 外 ,由 于 在 动作 电位 期 间 Na .Ca 内 流 和 K 外 














随 着 心肌 细胞 电 生 理 研究 的 深入 .对 心肌 细胞 膜 f 
子 通道 及 其 离子 流 的 作用 又 提出 一 些 新 概念 .分 子 生物 学 
和 遗传 性 疾病 了 解 到 与 离子 通道 相关 的 一 些 基因 ,如 
SCN5A (ED ) 为 编码 Tx 的 基因 等 。 
三 ) 心肌 细胞 的 电 生理 特性 ”心肌 细胞 有 自律 性 、 兴 
,传导 性 和 收缩 性 ,前 三 者 与 心律 失常 关系 密切 。 
. 自律 性 (automaticity) ”具有 自律 性 的 心肌 细胞 包 





奋 性 













括 塞 房 结 \ 房 室 交 办 . 希 氏 束 和 普 表 子 系统 的 细胞 。 自 律 性 
的 高 低 用 自动 节律 的 周 长 或 频率 衡量 。 自 动 节律 的 频率 
(起 拓 频率 ) 取 决 于 最 大 舒张 期 腊 电 位 水 平 . 岁 电位 水 平和 








4 期 自动 除 极速 率 三 个 因素 。 最 大 千张 期 膜 电位 水 平 上 移 
〈 负 值 变 小 )、 闵 电位 下 移 ( 负 值 变 大 ). 期 自动 除 极速 率 变 
大 ,都 可 使 起 搏 频率 加 快 ,自律 性 增高 ;反之 ,自律 性 低下 。 
其 中 4 期 自动 除 极速 率 对 其 影响 最 大 (图 16-3-1)。 窦 房 结 
细胞 的 起 捕 频 率 最 高 , 约 100 次 /分 , 房 室 交界 细胞 的 起 扶 
页 0 一 50 次 /分 , 普 肯 耶 细 胞 为 30 次 /分 。 因 此 , 窦 房 
正常 心脏 活动 的 地 捕 点 (最 高 起 捕 点 ), 它 所 引起 
的 心脏 冲动 节律 称 为 突 性 节律 (sinus rhythm)。 其 他 部 位 
的 自律 细胞 其 舒张 期 自动 除 极 未 达到 闭 电 位 前 ,已 被 塞 房 
结 下 传 的 冲动 所 激动 , 故 称 为 潜在 起 搏 点 (latent pacemak- 
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16-3-4 ”影响 自律 性 的 因素 
人 1 期 自动 除 极 速率 由 a-b, 自律 性 降低 ,起 兵 频 率 
慢 。B 国电 位 负 什 减 小 (由 TP-1TP2) 和 (或) 壬 张 其 
最 大 复 极 也 位 负 值 增 大 (由 a-=d ,自律 性 降低 ,起 掉 频 这 
减 慢 :TD: 冰 电位 水 玫 

















2. 兴奋 性 (excitability) 心肌 的 兴奋 性 是 指 心 肌 具 人 有 
对 刺激 产生 反应 的 能 力 .又 称 为 应 激 性 ,其 基体 表现 就 是 心 
肌 在 刺激 的 作用 下 能 产生 动作 电位 。 不 是 以 引起 动作 电位 
的 刺激 称 为 阐 值 下 刺激 ,能 引起 动作 电位 的 最 低 强度 的 证 
激 称 为 阅 值 刺激 。 心 肌 细 胞 的 兴奋 性 受 下 列 因 碌 影 响 












第 三 章 心律 失常 





QD) 膜 电 位 :在 一 个 心 电 周 期 中 . 腊 电 位 和 有 关 的 [时间 一 


进程 决定 了 快 反应 细胞 Na 通道 的 激活 、 失 活 和 备用 三 种 


状态 ,Na” 通道 是 否 处 于 备用 状态 是 该 心肌 细胞 当时 是 否 : 


具有 兴奋 性 的 前 提 : 心肌 在 发 生 一 次 兴奋 后 .其 兴奋 性 会 
发 生 一 个 周期 性 变化 。 对 快 反 应 细胞 而 言 , 从 0 期 除 极 到 
3 期 复 极 化 至 -55mV 前 .无 论 多 强 的 刺激 也 不 能 产生 新 的 
动作 电位 .这 段 时 间 称 为 绝对 不 应 期 。 在 绝对 不 应 期 以 后 
的 一 段 时 间 内 . 岗 上 刺激 可 引起 心肌 的 局 部 兴奋 .但 仍 不 能 
产生 可 以 扩 布 的 动作 电位 ,直至 复 极 化 至 - 60mV 以 后 . 刺 
激 才 可 引起 一 个 新 的 动作 电位 , 故 从 动作 电位 0 期 至 复 极 

化 到 - 60mV 这 段 时 间 称 为 有 效 不 应 期 (effective refractory 
Period) 。 从 有 效 不 应 期 完毕 ( 膜 内 电位 约 - 60mV) 至 复 极 

化 基本 完成 (- 80mV) 这 一 时 间 内 ,高 于 正常 阔 值 的 强 刺 激 

可 引起 扩 布 性 兴 碍 ,但 其 0 期 除 极 慢 ,振幅 低 , 动 作 电 位 时 

限 短 . 称 为 相对 不 应 期 (relative refractory period)。 当 膜 内 

电位 由 - 80mV 恢复 至 - 90mV 这 一 时 段 内 ,由 于 膜 电 位 已 

基本 恢复 ,但 其 绝对 值 尚 低 于 静 息 电位 ,与 冰 电 位 水 平 差 距 

较 小 ,此 时 低 于 阅 值 的 刺激 亦 可 引起 细胞 兴奋 .即兴 奋 性 高 

正常 的 超常 期 ,然后 兴奋 性 恢复 正常 。 此 外 ,在 相对 不 

应 期 开始 初 有 一 个 短暂 的 时 间 , 在 此 期 间 应 用 较 强 的 刺 

激 容易 诱发 出 心脏 的 纤维 性 颌 动 , 称 易 损 期 (vulnerable 
period)。 慢 反应 细胞 的 有 效 不 应 期 几乎 占 动作 电位 的 全 

部 时 程 , 相 对 不 应 期 可 持续 到 膜 电位 完全 复 极 化 之 后 .但 没 

期 。 动 作 电 位 时 限 延 长 时 ,不 应 期 也 相应 延长 。 心 

钟 血 狂 和 亚 类 抗 心 律 失常 药物 作用 ,都 可 使 动作 

:时限 延 长 ,不 应 期 也 相应 延长 。 

(2) 膜 反应 性 :不 同 膜 电 位 时 心肌 细胞 的 除 极 反 应 . 称 
为 膜 反应 性 ,可 用 膜 反 应 曲线 表示 ( 见 图 16-3-2)。 在 同一 
膜 电位 ,心肌 细胞 0 期 除 极速 度 快 且 振幅 高 的 . 膜 反 应 性 
强 .兴奋 性 高 .其 膜 反应 曲线 左 移 ; 反 之 . 则 膜 反 应 性 弱 . 兴 
奋 性 低 . 膜 反应 曲线 右 移 。 

(3)》 毅 息 电 位 和 阔 电 位 间 差 距 : 静 息 电 位 和 网 电位 之 
间 差 距 越 小 .心肌 的 兴奋 性 就 越 高 .反之 亦 反 。 

3. 传导 性 (conductivity) ”心肌 细胞 可 将 兴 合 或 动作 
电位 沿 细 胞 膜 不 断 向 远 处 扩 布 的 特性 称 为 传导 性 。 衡 芋 心 
肌 细 胞 传导 性 的 指标 是 动作 电位 沿 细胞 膜 传播 的 速度 
响 传 导 恬 能 的 主要 因素 有 :@ 动 作 电 位 0 期 除 极 的 速度 下 
幅度 :速度 鳄 快 或 幅度 愈 大 ,传导 速度 就 越 快 ;G 
奋 细 胞 膜 的 兴奋 性 ;如 邻近 细胞 更 息 膜 电位 与 闽 ! 
大 . 兴 合 性 降低 . 脐 去 极 化 达 阔 电位 水 平 所 需 时间 延 
学 速度 就 减 慢 ;各 兴奋 落 在 邻近 部 位 的 有 效 不 应 期 、 
传导 阻 漠 , 沙 在 相对 不 应 期 或 超常 期 ,传导 减 慢 : 瑟 心 肌 纤 
维 的 物理 性 能 :细胞 直径 与 细胞 内 电阻 呈 反 比 关系 ,直径 ， 
的 细胞 内 电阻 大 ,传导 速度 慢 , 直 和 从 大 的 细胞 内 电阻 小 .传导 
速度 快 : 心 册 纤维 走向 和 结构 一 致 者 ,传导 速度 快 ;及 之 , 伟 
普 告 耶 纤 维 下 会 最 大 . 传 导 速 度 最 快 C000mm 1; 
房 室 结 区 细胞 0 期 除 芽 慢 、 振 幅 低 , 直 答 小 .心肌 纤维 走向 
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与 结构 不 一 致 ,因而 传导 速度 最 慢 (20 一 200mm/s) ,容易 发 
生 传 导 阻 洪 。 然 而 冲动 在 房 室 交界 延 搁 一 段 时 间 ( 房 室 延 
8 要 生理 意义 , 即 允 许 血 液 从 心房 进入 心室 ,使 心 
室 有 足够 的 时 间 充 分 接纳 血液 ,然后 进行 射 血 。 沿 心肌 细 
胞 长 轴 传 导 的 冲动 速度 快 ,但 容易 发 生 传导 障碍 ;垂直 与 心 
肌 细 胞 长 轴 的 冲动 传导 慢 , 但 传导 性 能 可 靠 ,不易 发 生 传导 
障碍 ,这 种 现象 称 为 各 向 异性 传导 。 
支配 心脏 的 神经 是 交感 神经 和 副交感 神经 。 心 交感 神 
经 节 后 纤维 组 成 心脏 神经 从 ,支配 心脏 各 个 部 分 ,包括 突 房 
结 、 房 室 交界 、 房 室 束 、 心 房 肌 和 心室 肌 , 其 节 后 纤维 末梢 释 
放 去 甲骨 上 腺 素 , 可 导致 密 房 结 和 异 位 起 搏 点 自律 性 增高 ， 
冲动 传导 加 快 ,心肌 收缩 力 加 强 。 支 配 心脏 的 副交感 神经 
是 迷走 神经 , 节 后 神经 纤维 支配 罕 房 结 、 心 房 肌 、 房 室 交 界 、 
房 室 束 及 其 分 支 。 迷 走神 经 末梢 释放 乙酰 胆 碱 ,可 减 慢 4 期 
自动 除 极速 度 , 降 低 窦 房 结 自律 性 ;还 能 延长 房 室 交界 不 应 
期 ,使 房 室 传导 速度 减 慢 ,心房 不 应 期 缩短 ,心房 肌 收缩 能 力 
减弱 等 。 自 主神 经 在 多 种 心律 失常 的 发 生 中 起 着 重要 作用 。 


【心律 失常 的 分 类 】 

心律 失常 按 其 发 生 原理 可 分 为 冲动 起 源 异常 和 冲动 传 
导 异 常 两 大 类 : 

(一 ) 冲动 起 源 异常 

1. 冲动 自 窦 房 结 发 出 ”@ 罕 性 心动 过 速 ;@ 窦 性 心动 
性 心律 不 齐 ;@ 窦 性 停 捕 。 

2. 冲动 自 异 位 节律 点 发 出 

(1) 被 劲 性 异 位 心律 :四 房 性 逸 搏 及 心房 自 搏 心律 
@ 房 室 交 界 性 逸 捕 及 房 室 交界 性 自 搏 心律 ;@ 室 性 逸 捕 及 
心室 自 搏 心律 。 

(2) 主动 性 异 位 心律 :期 前 收缩 (分 为 突 房 结 性 、 房 
性 、 房 室 交 界 性 、 室 性 );@ 阵 发 性 心动 过 速 ( 分 为 室 上 性 和 
室 性 ); 非 阵 发 性 心动 过 速 (分 为 房 性 、 房 室 交界 性 和 室 
性 ); 阳 扑 动 (分 为 心房 扑 动 和 心室 扑 动 ); 回 证 动 (分 为 心房 
颂 动 和 心室 兽 动 )。 

(二 ) 冲动 传导 异常 

1. 干扰 及 干扰 性 房 室 分 离 

2. 心脏 传导 阻 灌 

(1) 密 房 传导 阻 沾 。 

(2) 房 内 及 房间 传导 阻 沾 。 
导 阻 滞 : 呈 一 度 房 室 传 
长 ); 急 二 度 房 室 传导 阻 清 ( 不 完全 性 房 
度 房 室 传 导 阴 小 (完全 性 房 室 传 导 阻 沾 )。 

(4) 室内 传导 阻 清 : 巴 左 束 支 蛆 溃 ( 不 完全 性 、 完 全 
性 ); 写 右 束 支 阻 沾 ( 不 完全 性 、 完 全 性 ) ;名 分 支 阻 滞 ( 左 前 
分 支 朋 滞 、. 左 后 分 支 阻 滞 ) 。 

3. 各 种 异常 旁 路 参与 传导 “如 项 激 综合 征 。 

(三 ) 冲动 起 源 异 常 与 冲动 传导 异常 并 存 反复 心律 
和 并 行 心律 等 。 
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(四 ) 人 工 心脏 起 搏 参 与 的 心律 ”包括 DDD(R) 和 
VVICR) 起 搏 器 所 具有 的 时 间 周 期 .起 搏 、` 感 知 与 自身 心律 
的 相互 影响 等 。 





【心律 失常 的 发 生机 制 】 

心律 失常 的 发 生机 制 可 分 为 冲动 起 源 异 常 和 冲动 传导 
异常 。 实 际 上 ,县 前 临床 上 尚 不 能 判断 大 多 数 心律 失常 的 
确切 电 生理 机 制 ,但 随 着 细胞 电 生理 学 和 分 子 生 物 学 的 技 
术 进 展 , 愈 来 愈 多 的 心律 失常 机 制 被 阐明 ,甚至 确定 了 其 异 
常 的 基因 \ 离 子 通道 改变 和 离子 流 机 制 。 

(一 ) 冲动 起 源 异 常 

1. 自律 性 异常 ”如 上 所 述 , 窦 房 结 的 冲动 频率 最 商 。 
在 较 快 的 窦 性 心律 下 , 异 位 的 自律 细胞 无 法 释放 冲动 ,只 有 
当 突 房 结 频率 减 慢 或 冲动 被 阻 滞 时 , 异 位 的 冲动 才 有 可 能 
夺 获 心脏 ,成 为 异 位 搏动 或 异 位 心律 ,例如 当 罕 率 极 绥 、 实 
性 停 搏 、 罕 房 阻 洁 时 可 出 现房 性 . 房 室 交界 性 ` 室 性 逸 持 , 或 
房 性 房 室 交界 性 ` 室 性 逸 搏 心律 ,这 种 情况 展 于 被 动 性 异 
位 搏动 及 心律 。 当 异 位 自律 细胞 的 频率 超过 窦 房 结 笑 
时 , 异 位 自律 点 发 出 的 冲动 可 成 为 心脏 的 主导 节律 ,例如 由 
于 自律 性 增强 而 致 的 房 性 、 房 室 交 界 性 、 室 性 期 前 收缩 ,加 
速 性 房 室 交 界 或 心室 自主 节律 、 房 性 或 室 性 快速 型 心律 失 
常 等 ,这 些 都 属于 主动 性 异 位 搏动 及 心律 。 

异 位 自律 点 细胞 的 自律 性 增高 ,主要 由 于 其 4 期 自动 
除 极速 率 加 快 。 此 外 原 为 快 反应 细胞 ,在 一 定 病 理 情 况 下 ， 
由 于 其 细胞 膜 的 极 化 性 能 受 损 , 舒 张 期 电位 负 值 降 低 , 快 钠 
通道 失 活 , 快 反应 细胞 转变 为 慢 反应 细胞 ,原来 不 具有 和 舒张 
期 自动 除 极 性 能 的 ,此 时 具有 每 张 期 自动 除 极 性 能 ,由 无 自 
律 性 转 为 具有 自律 性 ,可 发 放 异 位 搏动 ,甚至 形成 异 位 的 自 
律 性 心动 过 速 (图 16-3-5) 。 
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心律 失常 发 生 原理 一 一 冲动 起 源 异 常 
和信. 正常 自律 性 ; 密 房 结 4 相 除 极 加 速 或 减 慢 ”B， 左 ; 羡 
肖 耶 纤维 4 相 除 极 ; 右 : 普 肯 耶 纤 维 膜 电 位 变 为 ~ 60mV， 
自律 性 增强 CC. 左 :正常 心房 或 心室 肌 无 自律 性 ; 右 : 当 
膜 电位 变 为 -= 60mV .出现 异常 自得 












2. 触发 活动 (iniggered activity) 触发 活动 是 一 种 异 
党 的 细胞 电 活动 ,其 是 在 动作 电位 的 复 极 过 程 中 或 复 极 刚 








完毕 后 出 现 的 膜 电位 振荡 ( 膜 电位 负 值 减 小 ) , 称 为 振 水 性 
后 电位 (oscillatory afterpotential) 或 称 后 除 极 (afterdepolar- 
ization) ,后 省 达到 阐 电 位 时 则 可 发 生 一 次 新 的 除 极 和 兴 了 

反应 ,从 而 形成 触发 活动 。 如 果 该 异常 自律 活动 后 的 后 除 
极 又 引起 另 一 次 异常 活动 ,反复 循环 ,自律 活动 便 不 要 外 界 
的 触发 就 能 持续 重复 发 生 。 触 发 的 电 活动 可 以 是 
或 其 他 异常 扶 动 ,包括 外 加 的 电 刺 激 。 人 秆 失常 可 
被 电 刺 激 诱发 和 终止 ,心动 过 速 的 间 期 与 诱发 的 期 前 刺激 
联 律 间 期 成 正比 ,对 钙 通道 阻 断 药 敏 感 ,并 有 逐渐 减速 自行 
终止 的 倾向 。 

根据 后 除 极 在 动作 电位 中 出 现 的 时 相 , 可 分 为 早期 后 除 
极 (early afterdepolarization, EAD) 和 延迟 后 除 极 (delayed af- 
terdepolarization,DAD) 。EAD 发 生 在 动作 电位 曲线 的 2 期 
或 3 期 ,多 发 生 于 心室 肥厚 ,心力 衰竭 、 血 浆 儿 茶 酚 胺 水 平 
增高 细胞 外 钾 离 子 浓度 降低 ,心肌 细胞 受 牵 张 等 病理 状 
态 。EAD 容易 发 生 于 动作 电位 时 间 及 复 极 时 间 延 长 的 情 
况 下 ,而 且 有 长 周期 依赖 性 .如 心率 减 慢 、 期 前 收缩 后 代 偿 
间歇 等 形成 的 较 长 心动 周期 之 后 容易 发 生 且 振荡 幅度 更 
高 ,容易 引起 一 连 串 触发 活动 。DAD 发 生 在 动作 电位 曲线 
的 4 期 , 即 于 膜 电位 刚 复 极 完毕 之 后 发 生 电位 振荡 ,多 与 洋 
地 黄 中 于 、 细 胞 外 钾 离 子 浓度 增高 或 细胞 内 钙 离子 增多 有 
关 。DAD 有 短 周 期 依赖 性 , 即 心动 周期 越 短 , 后 除 极 振荡 
电位 振幅 越 高 , 越 容易 达到 阔 电 位 而 产生 兴奋 ,并 有 利于 下 
一 个 DAD 振荡 达到 阔 电 位 ,循环 往复 ,形成 快速 型 心律 失 
常 。 这 种 快速 型 心律 失常 . 易 被 快速 刺激 诱发 ,不 易 被 快速 
刺激 抑制 (图 16-3-6) 。 





























触发 激动 
早期 后 除 极 
/ 
延迟 后 除 极 
触发 激动 


16-3-6 早期 后 除 极 与 延迟 后 除 极 触发 导致 冲 
动 发 生 异常 (触发 激动 ) 





(二 ) 冲动 传导 异常 

1. 冲动 传导 障碍 传导 障 得 主要 表现 为 传导 速度 减 
慢 和 传导 阻 法 。 发 生 传导 障碍 的 主要 机 制 有 : 

(1) 心肌 组 织 处 于 不 应 期 ;如 前 所 述 ,不 应 期 是 心肌 电 
生理 特性 中 十 分 重要 的 概念。 冲动 在 心肌 细胞 中 连 绪 性 传 
导 的 前 提 条 件 是 各 部 位 组 织 在 冲动 抵达 之 前 已 脱离 不 应 期 


而 恢复 到 应 激 状态 , 否则 冲动 的 传导 将 发 生 延 迟 ( 适 连 组 织 
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处 于 相对 不 应 期 ) 或 阻 灌 ( 适 过 组 织 处 于 有 效 不 应 期 )。 
(2) 递减 性 传导 :冲动 在 传导 过 程 中 遇 到 的 心肌 细胞 ，， 
舒张 期 膜 电位 尚未 充分 复 极 . 其 反 
























速度 及 振幅 都 减 小 .引起 的 激动 也 较 弱 .在 冲动 传导 过 程 
中 ,所 引起 的 组 织 反 应 性 将 依次 减弱 .传导 性 能 递减 。 但 冲 
动 如 能 传播 到 膜 电位 正常 的 区 域 时 .递减 性 传导 现象 便 可 


消失 而 恢复 正常 传导 。 
(3) 不 均匀 传导 :冲动 在 心 旺 传导 时 因 组 织 的 解放 生 
特征 致 局 部 传导 性 能 不 匀 齐 而 失去 同步 性 .波峰 前 进 速 
ee 
2. 传导 途径 异常 ”正常 ee 室 之 间 仅 能 
通过 房 室 结 区 - 希 氏 束 - 普 肯 耶 纤 维 进行 房 室 传 导 。 然 而 各 
种 类 型 的 旁 路 参 与 的 房 室 传导 可 引起 组 织 激动 时 间 和 顺序 
发 生 异 常 .形成 不 同类 型 心室 预 激 的 异常 心律 。 
3. 折返 激动 和 环形 运动 ”冲动 在 传导 过 程 中 .途经 解 
剖 性 或 功能 性 分 离 的 两 条 或 两 条 以 上 径路 时 ,在 一 定 条 件 
下 神 动 可 循环 往复 . 即 形成 折返 激动 。 折返 激动 是 心律 失 
常 的 重要 发 生机 制 .临床 常见 的 各 种 阵 发 性 心动 过 速 、 心 房 
i 心室 扑 动 或 额 动 均 与 折返 激 as 折返 环 
路 . 单 向 阻 滞 和 缓慢 传导 是 折返 发 生 的 基本 条 
(1) Es :解剖 上 或 功能 i 路 
(折返 环 ) 是 折返 激动 形成 的 必要 条 件 。 冲 动 从 一 条 途经 传 
条 途经 返回 ,这 两 条 途经 形成 折返 的 环形 径 
这 一 传导 途经 可 以 是 成 型 的 解剖 结构 .如 房 室 结 区 或 
0 和 等 ;但 也 可 以 是 功能 性 的 传导 途经 .例如 普 
通 心肌 ,只 是 在 电 生 理 功 能 条 件 适合 时 成 为 折返 的 径路 。 
功能 性 折返 是 由 心肌 细胞 电 生理 特点 的 差异 所 决定 ,因此 
环 路 的 长 度 是 随 环 路 及 周围 组 织 的 电 生 理 特征 改变 而 变 
化 ,一 般 这 种 类 型 环 路 的 折返 环 细小 。 
心肌 并 非 是 一 个 均 质 的 合 胞 体 ,心肌 由 许多 肌 束 旋转 
重 全 构成, 心 外 膜 面 的 肌纤维 排列 与 心脏 长 轴 垂 直 . 心 内 膜 
面 的 肌纤维 趋向 于 四 周 扩散 ,心肌 的 这 种 非 均 质 性 排列 即 
为 各 向 异性 结构 。 结 构 上 的 各 向 异性 必然 产生 功能 上 的 各 
向 异性 。 心 脏 各 向 异性 结构 及 电 活 动 的 各 向 异性 引起 的 折 
返 称 为 各 向 异性 折返 。 在 疾病 状态 下 ,如 心肌 楼 死 后 心肌 
纤维 化 会 导致 各 向 异性 程度 增加 ,使 折返 性 心律 失常 更 易 
发 生 。 
(2) 单 向 阻 沾 :车 两 条 径路 传导 能 力 相同 . 则 冲动 从 它 
们 的 共同 入 口 进入 后 .分 别 从 两 径路 下 传 ,两 ed 合 
从 共同 出 口传 出 .或 在 径路 中 人 碰撞 而 抵消 ,一 条 径路 中 的 波 
峰 不 能 从 男 一 条 径路 中 返回 原 处 .不 能 形成 折返 活动 。 当 
折返 环 的 两 条 径路 中 有 一 条 发 生 单 向 阻 滞 . 冲 动 进入 折返 
环 后 ,只 能 循 - -个 径路 前 传 .而 不 能 从 另 一 径路 传播 。 前传 
的 波峰 除了 可 从 共同 出 口传 出 外 .还 可 以 从 另 一 径路 返回 ， 
面 发生 单身 阻 滞 的 径路 如 能 容许 激动 ee ` 则 会 完成 一 次 
折返 活动 。 这 一 局 部 传导 异常 不 是 单 疝 阻 灌 - 如 六 二 
述 功能 性 折返 径路 . 妆 邻 近 心 项 ee 族 性 恢复 不 均 辟 至 
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应 将 异 于 正常 .0 期 除 极 二 -= 
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二】 不 应 期 差别 , 溃 动 的 波峰 会 从 不 应 期 较 短 处 进行 传播 又 从 
| 不 应 期 较 长 处 绕 回 ,形成 折返 ,不 应 期 长 处 表现 犹如 单 向 阻 
| 滞 区 。 期 前 收缩 容易 引起 不 应 期 不 均 , 而 诱发 折返 激动 。 

(3) 环形 径路 中 有 慢 传导 区 , 旦 不 应 期 较 得: 传导 速度 

级 慢 则 传导 运行 时 间 长 ,不 应 期 短 , 则 环形 径路 的 应 

传导 性 恢复 得 快 ,可 再 次 应 激 传导 。 如 前 所 述 ,冲动 在 前 

传导 径路 中 发 生 延缓 ( 亦 可 称 为 慢 径 ) ,延缓 的 时 间 足 以 使 

发 生 单 向 阻 淳 部 位 的 组 织 恢复 应 激 性 , 冲动 得 以 逆 传 。 因 

慢 径 不 应 期 往往 较 短 , 故 北 传 的 冲动 又 可 沿 慢 径 前 传 ,从 而 

形成 环形 运动 (图 16-3-7)。 由 此 可 见 ,环形 运动 之 所 以 能 

环行 不 网 ,必须 是 环行 冲动 的 波峰 和 波 尾 之 间 有 可 激动 间 

吹 , 即 波峰 所 到 之 处 波峰 面临 的 心肌 是 可 激动 的 ,因此 延长 

有 效 不 应 期 或 减 慢 传 导 速 度 就 可 能 终止 折返 。 



























A B 

16-3-7 ”心律 失常 发 生 原 理 一 一 单 向 阻 灌 与 折 
返 激动 

左 图 为 折返 激动 原理 示意 图 :A. 解剖 上 或 功能 上 的 双重 
传导 途经 , 因 其 传导 能 力 相同 ,冲动 同时 由 a 传导 至 b 处 
B. 右 侧 单 向 阻 滞 ,冲动 经 左 侧 径路 由 a 传导 至 b 处 . 若 单 
向 阻 洪 部 位 不 应 期 缩短 ,恢复 了 应 激 性 , 则 冲动 可 经 右 倒 
径路 由 了 道 传 至 a 处 ,这 样 就 形成 了 一 次 折返 激动 此 
叶 若 左 侧 径路 亦 恢复 应 激 性 ,折返 激动 周而复始 :形成 环 
形 心 动 过 速 。 右 图 为 常见 折返 环 路 示意 图 











(三 ) 冲动 起 源 异 常 和 冲动 传导 异常 并 存 

当 异 位 起 捕 点 周围 既 有 传人 阻 沾 . 义 有 传 出 阻 洪 . 实 房 
结 主导 节律 点 的 冲动 不 能 传人 蜡 位 节律 点 , 蜡 位 得 律 点 
六 动 亦 不 能 每 个 都 传播 出 去 激动 心脏 , 故 噶 位 季 
自身 独立 激动 ,形成 并 行 心律 。 异 常 冲动 发 和 与 冲动 传导 
异常 相 于 作用 可 改变 异常 冲动 的 传人 或 传 出 阻 滁 程 度 .使 
蜡 常 冲动 发 后 加速, 减速 .拖带 或 完全 抑制 ,临床 上 专 现 为 
快慢 不 等 的 各 种 心律 失当 。 
















【心律 失 常 的 病因 了 
心律 失常 的 病因 可 分 为 遗传 件 和 后 天 获得 作 。 
壮 传 件 心 律 失常 多 为 基因 突变 导 和 贫 的 离 了 通道 病 ` 俩 


358 











得 离子 流 发 生 异 常 。 目 前 已 经 明确 的 遗传 性 心律 失 
QT 综合 征 、 短 QT 综合 征 、Brugada 综 
分 心房 颤动 、 预 激 综合 征 患 者 也 发 现 了 直 因 : 
外 :进行 性 心脏 传导 疾病 ,肥厚 型 心肌 病 、 致 心律 失 > 
肌 病 和 左 心室 致密 化 不 全 等 心肌 病 也 认为 与 进 传 有 关 。 
2011 年 HRS/EHRA 制定 了 离子 通道 病 和 心肌 病 基因 检 
测 的 专家 共识 。 

后 天 获得 性 心律 失常 中 ,病因 又 可 分 为 心脏 本 身 、 全 身 
性 和 其 他 器 官 障 碍 的 因素 。 心 脏 本 身 的 因素 主要 为 各 种 器 
质 性 心脏 病 。 全 身 性 因素 包括 药物 毒性 作用 、 各 种 原因 的 
酸 碱 失衡 及 电解 质 紊乱 .神经 与 体液 调节 功能 失调 ,交感 与 
副交感 系统 平 衔 失调 等 。 其 他 器 官 在 发 生 功 能 性 或 结构 性 
改变 时 亦 可 诱发 心律 失常 ,如 内 分 泌 疾病 等 。 此 外 ,胸部 手 
术 ( 尤 其 是 心脏 手术 )、 麻 醉 过 程 心 导管 检查 及 各 种 心脏 介 
入 性 治疗 等 均 可 诱发 心律 失常 。 在 健康 人 群 中 的 心律 失常 
也 不 少见 ,部 分 心律 失常 病因 不 明 。 














【心律 失常 的 诊断 】 

心律 失常 的 诊断 主要 依靠 心电图 ,其 他 诊断 和 评估 方 
法 还 有 心脏 电 生理 检查 .运动 试验 和 直立 倾斜 试验 等 。 对 
于 特殊 患者 ,基因 检测 也 是 重要 的 诊断 方法 。 

体 表 心 电 图 是 诊断 心律 失常 最 简便 、 廉 价 、 准 确 的 方 
法 。 心 律 失常 发 作 时 的 体 表 心 电 图 记录 是 确诊 心律 失常 最 
重要 的 依据 。 最 好 是 记录 12 导 联 同步 心电图 ,至 少 应 包括 
较 长 的 下 或 Vi 导 联 记录 ,这 有 助 于 疑难 、 复 杂 心 律 失常 的 
准确 诊断 。 用 颈 动脉 赛 按摩 或 其 他 迷走 神经 兴奋 方法 ,在 
快速 性 心律 失常 发 作 过 程 中 记录 心电图 有 助 于 鉴别 诊断 。 
心电图 鉴别 诊断 宽 QRS 心动 过 速 的 方案 虽 多 ,但 确诊 心动 
过 速 的 性 质 有 时 仍 有 困难 。 
长 时 间 的 心电图 记录 方法 包括 动态 心电图 (Holter 监 
测 )、 有 线 /无 线 (包括 手机 ) 心 电 监 测 及 可 植 入 型 心 电 事件 
记录 器 等 用 以 捕 提 发 作 不 频繁 的 心律 失常 。 起 搬 器 和 植 人 
式 心 脏 复 律 除 闫 器 (implantable cardioverter defibrillator， 
i 记录 腔 内 心电图 的 功能 ,可 通过 程控 调 出 这 些 

仔细 的 病史 询问 与 体格 检查 也 能 为 心律 失常 的 诊断 提 
供 线索 。 发 作 时 有 无 心 怪 、 脉 兵 束 齐 与 否 等 有 助 于 判断 心 
律 失常 的 存在 。 听 诊 心音 了 解 心 各 搏动 的 快 . 慢 和 规则 与 
人 理 , 结 合 贷 欧 脉 搏动 所 反映 的 心房 活动 情况 能 对 心律 失常 
作出 初步 诊断 。 当 心律 整齐 且 在 正常 范围 时 , 绝 大 多 数 为 
实 性 心律 , 亦 可 见于 房 性 心动 过 速 伴 2 : 1 房 室 传导 ,或 心 
房 扑 动 伴 4: 工房 室 传导 。 当 心率 快速 而 规则 时 常 为 变性 
心动 过 速 , 室 上 性 心动 过 速 ,心房 扑 动 伴 2 : 1 房 室 传导 或 
奈 性 心动 过 速 。 一 般 罕 性 心动 过 速 心率 多 在 150 次 /分 以 
下 .而 心率 在 150 次 /分 左右 者 需 考虑 心房 扑 动 伴 2: 1 房 
窒 传 导 的 可 能 。 心 率 为 180 次 /分 左右 者 ,多 为 阵 发 性 心动 
过 速 ,心率 快速 是 非常 匀 齐 者 多 为 容 上 性 心动 过 速 ; 心 举 快 












































速 而 略 有 不 齐 者 .可 能 为 室 性 心动 过 速 .结合 基础 心 旺 疾病 
及 发 作 时 的 血 流动 力学 表现 有 助 于 两 者 的 鉴别 。 当 心 
慢 且 规则 时 多 数 为 实 性 习 em 
ie Ds 
定 比 例 (如 2: 
以 期 前 ee 管见 . 亦 可 以 
室 传导 阻 滞 、 实 房 阳 ee 
心房 显 动 .心房 扑 动 ， 
房 性 心动 过 速 伴 不 完 
心房 闫 动人 
性 心律 合并 不 规 由 
一 心音 强 弱 不 等 大 雹 音 ,尤其 
者 ,提示 房 室 分 离 ,多 见于 完全 性 房 室 传导 阻 滞 或 室 性 心动 
当 房 最 患者 心律 突然 变 为 匀 齐 者 . 除 希 复 罕 律 外 , 尚 
需 警 惕 房 昭 伴 三 度 房 室 传导 阻 滞 、 房 扑 规则 传导 和 室 性 心 
动 过 速 (包括 加 速 性 室 性 自主 节律 ?可 能 。 






















并 而 不 规则 者 最 常见 的 是 
:心动 过 速 伴 期 前 收缩 、 
而 不 规则 者 以 

性 心律 不 齐 、 实 
为 多 见 。 心 律 规整 而 第 
=: 颈 静 脉 间 断 不 规则 增强 


















心脏 电 生理 检查 是 一 种 创伤 性 检查 .能 记录 到 心电图 
不 能 显示 的 希 氏 束 电 图 .测试 正常 房 室 传导 系统 和 心房 、 心 
室 的 电 生理 性 能 如 传导 性 和 不 应 期 等 .显示 房 室 活动 间 关 








系 ,确定 , 心律 失常 性 质 及 起 源 部 位 .临床 上 用 于 诊断 异常 和 
复杂 性 心 电 现象 ,并 根据 检查 的 结果 指导 进一步 的 射频 消 
融 治 疗 。 窄 QRS 心动 过 速 大 多 能 根据 心电图 进行 鉴别 诊 
断 , 而 电 生理 检查 可 明确 心动 过 速 的 机 制 。 宽 QRS 心动 过 
速 , 尤 其 是 伴 前 向 预 激 者 , 较 难 根据 心电图 与 室 性 / 0 
鉴别 , 电 生理 检查 则 能 准确 鉴别 。 此 外 ,还 能 在 心律 失常 发 
作 间 葡 , 应 用 程序 电 刺激 方法 诱发 快速 性 心律 失常 .了 解 其 
发 病 机 制 。 
心 胜 电 生理 检查 由 两 大 部 分 组 成 :一 是 在 心 内 不 同 间 
位 进行 程序 电 刺 激 。 程 序 刺激 是 为 心 电 生理 检 查 事先 没 定 
的 刺激 方式 。 应 用 不 同方 式 .不 同 频率 的 心 腔 内 刺激 , 体 表 
心电图 与 心 腔 内 电 图 对 其 进行 同步 记录 ,以 观 
些 刺激 作出 的 反应 。 常 用 的 刺激 方式 包括 频率 逐渐 违 增 的 
连续 刺激 和 联 律 间 期 逐渐 缩短 的 期 前 刺激 。 心脏 电 生理 检 
村 男 一 重要 部 分 是 记录 心 腔 内 电 活 动 。 将 电极 导管 安放 在 
心脏 内 任何 部 位 ,调整 滤波 频率 和 适当 的 增益 , 便 可 以 记 江 
到 该 处 局 部 电位 波 .其 中 以 希 氏 束 电 图 最 具 重 要 意义 。 为 
确定 适合 发 放 消 融 能 芋 的 准确 位 先 , 涡 行 心 内 电 标 测 ,常用 
的 标 测 方法 包括 激动 顺序 标 测 . 起 捕 标 测 以 及 抱 常 标 测 。 
根据 标 测 过 程 中 采用 电极 的 不 同 ,又 可 以 分 为 双 极 标 济 法 
和 单 极 标 测 法 。 近 年 米 推 出 的 三 维 标 测 系统 (CAR 
Ensite 靠 ) 可 记录 立体 的 心脏 电解 削 图 . 匹 其 是 与 CT 或 
MRI 等 心脏 影像 相 结 合 , 助 于 准确 判断 心律 失常 的 二 
源 , 传 导 途 经 和 机 制 .从 而 指导 有 效 的 经 导管 消融 治 
创 性 电 生理 检查 已 被 公认 为 大 多 数 快速 性 心 
金 标 准 。 
心律 失常 发 作 间 欧 期 的 检 
上 庄 、 冠 心病 、 汶 腊 病 .心肌 病 和 






























应 人 着重 于 评价 有 无 商 血 
性 心脏 病 的 依据 ， 需 规 






第 三 章 
心电图 、 超 声 心动 图 、 运 动 平 板 试 验 、 
助 于 确诊 或 排除 右 质 性 心脏 病 。 


心律 失常 






心血 管 造 
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【心律 失常 的 预后 】 

心律 失常 的 预后 与 心律 失常 本 身 及 其 有 无 品质 
病 有 关 。 发 生 于 无 器 质 性 心 胜 病 基础 上 的 心律 
前 收缩 、 室 上 性 心动 过 速 和 心房 闯 动 .大 多 预后 良好 。 但 低 
血 钾 , 长 Q-T 综 合 征 患者 发 生 室 性 期 前 收缩 . 易 演变 变 为 多 
形 性 室 性 心动 过 速 或 . 。 预 激 综 合 征 
加 动 或 心房 硬 盈 时 心室 率 往往 很 快 . pe 血 流 
碍 其 或， 动 .但 大 多 可 经 直流 电 复 律 和 药 yy 





i 性 心脏 
包括 期 




























控制 改作 ,并 可 应 用 导管 消 荆 技 术 根治 。 室 性 快速 性 心律 
失常 和 心率 极度 绥 慢 的 完全 性 房 室 传导 阻 洁 \ 心 室 自主 节 





律 . 严 重 的 病态 密 房 结 综合 征 等 .可 迅速 导致 循环 功能 障碍 

而 立即 威胁 患者 的 生命 。 房 室 结 内 阻 滞 与 三 分 支 阻 滞 所 致 
的 房 室 传导 阻 滞 的 预后 有 明显 差别 .前 者 预后 较 好 而 后 者 
预后 差 . 淹 植 入 心脏 起 兵器 。 发 生 在 器 质 性 心脏 病 基础 上 
常 , 如 本 身 不 引起 明显 血 流 动力 学 障碍 ,预后 一 般 
良好 ;但 如 基础 心脏 病 严 重 . 尤 其 是 伴 心 功能 不 全 或 急性 心 
肌 缺 血 者 ,预后 较 差 。 

20 年 来 发 展 了 许多 有 创 和 无 创 性 检查 方法 , 旨 在 预测 
心肌 梗死 后 心律 失常 忠 者 的 预后 .指导 抗 , Se 物 的 
应 用 以 及 作为 心脏 性 独 死 危险 程度 分 层 的 依据 。 i 
包括 24 小 时 动态 心电图 、 心 电 图 运动 负 荷 试验 
性 .QT 间 期 离散 度 工 波 电 交 替 、Tp-Te, 平 均 信 和 号， 
(心室 晚 电 位 ) .心率 震 荡 、 压 力 发 射 敏 感度 以 及 程序 电 刺 激 
诱发 心律 失常 等 。 然 而 长 期 随访 发 现 它们 单独 或 联合 应 
用 ,预测 心脏 性 独 死 的 准确 率 低 。 心 肌 受 损 范围 僵 大 和 
(或 ) 心 功能 损害 程度 愈 严 重 , 抗 心律 失常 药物 成 功 预 防 心 
律 失 党 复发 的 可 能 性 愈 小 。 


【心律 失常 的 防治 

心律 失常 是 否 坷 要 治疗 取决 于 患者 有 无 相关 症状 及 基 
人 础 心脏 疾病 。 其 治疗 包括 病因 治疗 、 发 作 时 心律 失常 的 控 
制 与 预防 复发 .去 除 病 灶 和 改良 基质 等 。 

一 般 而 言 . 无 器 质 性 心脏 病 基 础 .又 无 明显 相关 症状 的 

“良性 "心律 失常 ,诸如 期 前 收缩 等 .无 须 六 

病因 治疗 包括 纠正 心脏 的 病理 改变 .调整 异 芝 病理 生 

理 功 能 .包括 心肌 缺 血 、 心 功能 不 全 心脏 湾 腊 病 变 、 自 主神 
经 张力 失衡 等 .同时 沉 友 除 导 敏 心 竺 失常 发 作 的 共 他 诱因 ， 
如 电解 质 失衡 、 药 物 避 作用 等 。 

从 治疗 方式 上 .心律 
治疗 方法 。 信 入 和 Ey 
慢性 心律 失常 一 
药物 .如 拟 交感 wo 
人 的 出 人 用 及 





































的 治疗 可 分 为 药物 和 目 药 移 
心 健 失 党 采用 药物 治疗 。 物 
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| 〈 见 下 文 ), 其 基本 电 生 理 作 用 是 影响 心肌 细胞 膜 的 离子 通 从 而 减低 自律 性 ,其 忠于 工 as 类 阻 滞 程 度 中 等 Tb 类 阻 滞 程 

道 ,通过 改变 离子 流 而 改变 细胞 的 电 生理 特性 。 针 对 心律 ” 度 较 吕 ,Le 度 强 :了 [类 为 8B 肾上腺 来 受 体 阻 断 
a dl 1 .可 将 药物 的 基本 电 生 理 作用 概括 为 :降低 药 , 主 要 通 经 对 心脏 的 作用 ,抑制 4 
自律 性 ,减少 后 除 极 与 触发 活动 .改变 膜 反 应 性 而 改变 传导 期 自动 除 极 速率 ,延长 房 全 想 太 时间 区 类 以 蛆 灌 K- 
人 位 时 间 及 有 效 不 应 期 而 减少 折返 。 通道 为 3 电 生 理 效应 寺 征 迟 复 极 时 间 ,延长 动 
物 广泛 使 用 的 仍然 是 Vaugham ” 作 电 位 间 期 和 有 效 不 应 期 ' 类 为 钙 离 子 通道 阻 断 药 , 主 






































Williams 分 类 # 物 不 同 的 电 生 理 作用 分 为 4 类 ， ”要 通过 阻 断 慢 钙 通道 的 开放 ,抑制 慢 反 应 纤维 的 0 相 后 期 
见 表 16-3-1。 工 类 为 膜 抑 制剂 ,主要 降低 心肌 细胞 对 Na” ” 除 极 及 2 期 复 极速 率 , 从 而 减低 传导 速度 及 延 氏 有 效 不 
的 通 透 性 ,使 0 期 除 极 上 升 程 度 及 幅度 减低 ,从 而 减 慢 传 ”应 期 。 

导 , 同 时 延长 快 反 应 纤维 有 效 不 应 期 ,降低 上 期 除 极 速率 表 16-3-2 列 出 了 党 用 的 抗 心律 失常 药物 及 其 用 法 。 


表 16-3-1 抗 心律 失常 药物 的 分 类 (Vaugham Williams 分 类 法 ) 




















电 生 理 效应 
人 人 传导 速度 。 不 应 其 eh Ss 
工 ( 钠 通道 阻 断 药 ) Ee ! 4 大 多 人 奈 尼 丁 , 普 价 卡 网 胺 .两 民 腔 
i 人 或 Y Y 美 止 律 , 利 乡 卡 因 、 菜 妥 英 钠 
Te + 王 拟 卡 尼 , 居 卡 尼 、 普 岁 由 责 、 划 雪 西 唆 
(9 受 体 阳 断 药 ) | = + 普 蔡 治 尔 、 阿 森 洛 尔 、 美 托 洛 尔 、 比 案 洛 尔 
三 (动作 电位 时 限 延长 ) } = 或 人 人 涡 茜 腔 , 腕 碘 责 、 索 他 治 尔 ` 维 那 卡 兰 \ 决 
奈 达 降 , 仇 布 利 特 、 多 非 利 特 
T( 钙 通道 阳 断 药 ) + = 维 拉 帕 米 . 地 尔 硫 曹 





或 不 应 期 ,动作 电位 时 间 缩 短 ; 人 :传导 速度 增 快 或 不 应 期 动作 电位 时 间 延 长 ;= :不 变 





表 16-3-2 ”常用 的 抗 心律 失常 药 用 法 












































人 一 
类 别 药 名 适应 证 剂量 和 用 法 
药 
室 上 性 ” 室 性 治疗 量 维持 量 二 要 不 民 反应 
Ta 会 尼 本 (quinidine) +T 二 十 口服 0.2~0,4g, 每 2 小 时 1 口服 0.2 一 0 5g,3 一 4 低 血压 ,抑制 心肌 收缩 ， 
次 , 共 5 次 , 复 律 次 /日 ， 长 效 制剂 0. 3 3g, 每 ”室内 传导 阳 沾 .严重 宗 性 
口服 和， 3 一 4 次 "日 , 治 疗 8~12 小 上 时 1 次 心律 失常 , 胃 肠 道 反应 
普 答 上 下 因 腕 (procain- 于 于 静 注 100mgi5 分 钟 , 共 1.0~ 口服 0.25 一 0. 58, 每 4 一 低 血压 . 心 内 传导 阻 
amidle) 6 小 时 1 次 沾 . 室 性 心律 失常 ,长 其 
5~l0mg/min, 共 1~2g 服用 发 生 红斑 狼疮 样 
一 1.0g,5 次 “日 表现 
认 紫 胺 (disopyramide) -十 一 十 Ee 一 15 分 钟 内 100mg. 口服 100~200mg, 每 6~ 抑制 心脏 传导 和 心肌 收 
ne 8 小 时 1 次 缩 . 轩 肠 道 反应 , 口 干 . 尿 
丫 服 100 一 200mg ,4 次 ,日 小 贸 
实 他 肤 哄 (antazoline} t 十。 静 注 1 次 100~200mg 门 服 0.1 ~ 0.2g, 3 -4 嗜睡 必 呕吐 
中 服 6.1 一 0.2g 寺 次 和 H gd | 
隔 义 马 林 (ajmaline) 1 i 1 欧 注 50mg(5 一 10 分 钟 注定) 11 服 50mg.3 次 日 堵 睡 .呕吐 .上 肝 切 能 障 胡 、 
站 服 Jamg.3 次 1 粒 细 人 >\ 秀 必 给 药品 
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第 三 章 心 \ 律 失 常 
适应 证 剂量 和 用 法 
类 药 名 主要 不 良 反 应 
室 上 性 ” 室 性 治疗 量 维持 量 
Ib 利多 卡 因 (lidocaine) / 十 十 蔡 注 5 一 100mg, 然 后 每 5 一 10 ” 葵 滴 1 一 3mg”min 实 性 停 搏 . 房 室 传导 阻 
分 钟 30mg, 共 250~300mg 抑制 心肌 收 策 哮 晒 、 
言语 天明 辜 碍 ,四肢 抽动 
葵 妥 英 钠 (phenytoin 十 十 十 静 注 100mg(5 分 钟 注 完 ), 然 ”口服 或 静 注 0. 1g. 3~~4” 头 尝 , 暗 睡 , 粒 细 胞 减少 、 
sodium) 后 每 5 一 10 分 钟 00mg; 共 ”次 /日 静脉 给 药 有 局 部 刺激 、 低 
300~1000mg 血压 ,呼吸 挤 制 , 赛 性 售 
搏 、 室 性 心律 失常 等 
美 西 律 (mexiletine) 这 十 十 更 注 10~200mg 或 静 滴 250~。 更 滴 1 一 2mgymin 心动 过 缓 、 低 血压 , 头 尝 、 
500mg 口服 200 一 300mg,3 一 上 恶心 .呕吐 
口服 200 ~ 300mg, 3 一 4 次 /日 
次 /日 
Ic 恩 卡 尼 (encainide) 二 十 ”十 十 ” 静 注 1~2mg/kg, 15 分 钟 以 ”口服 25mg,3~4 次 卓 头 举 、 胃 肠 道 反应 ,皮疹 
上 注 完 等 .严重 心律 失常 
口服 25mg,3 一 4 次 /日 ,可 逐 
渐 增 至 50mg,3 一 4 次 /日 
氮 卡 尼 (flecainide) 二 十 ”十 十 ” 静 注 1~2mg/kg,10 分 钟 以 口服 50 ~ 100mg， 2 
上 注 完 次 /日 
口服 一 100mg,3 一 4 次 /日 ， 重心 律 失 党 
可 逐渐 增 至 200mg,3~4 次 /日 
普罗 帕 病 (pmopafenone) ”十 十 ”十 十 ” 静 注 每 次 70mg,3~5 分 钟 内 口服 100 ~ 200mg, 3 恶心 \ 呕 吐 \ 头 痛 \ 肪 学 、 
注 完 次 /日 体位 性 低 血 压 、 房 室 与 室 
口服 150mg,3 一 4 次 /日 内 传导 阻 滞 
莫 雷 西 嗪 (moraciz- 十 十 “ 静 注 18mg/kg, 10 分 钟 内 “口服 200mg,3 次 /日 恶心 .呕吐 、 头 痛 、 了 眩晕 、 
ine) 注 完 共 济 失调 、 低 血压 
口服 150~300mg,3 次 /日 
卫 ” 辣 蒜 洛 尔 (propranol- 十 二 十 ” 况 注 0.5~lmg(5~~10 分钟 ”口服 10~20mg, 3~4 心动 过 缓 , 低 血压 \ 心 力 
ob 内 注 完 ) 次 /日 衰竭 ,哮喘 等 
口服 10 一 20mg,3 一 4 次 /日 
阿 赫 洛 尔 (atenolo) 。 十 二 十 口服 25~50mg,1~2 次 /日 。 口服 25~50mg.1 次 /日 ”同上 类 似 
美 托 洛 尔 (metoprol- ”十 十 口服 25 一 50mg,2 一 3 次 /日 口服 25mg,2 次 /日 司 上 类 似 
ol) 
比索 洛 尔 (bisoprol- ”十 十 二 口 腿 2.5~10mg,1 次 /日 口服 2.5 ~ l0omg, 1 同上 类 似 
ol) 次 介 
艾 司 洛 尔 (esmolol) 十 二 静 滴 每 分 钟 5 一 300pg kg 同上 类 似 
看 ”省 荣 胺 (bretylium)  / 十 静 注 250mg, 每 6 一 8 小 时 口服 0.1g,3~4 次 日 。 恶心 、 哎 吐 、 体 位 性 低 
1 次 压 
口服 0.1~0. 4g,3~4 次 /日 
胺 砚 酮 (amiodarone) ”十 十 十 十 ” 欧 注 150mg(10 分 钟 以 上 注 口服 200mg,1~2 次 /日 ”心动 过 缓 、 皮 肤 变色 ,和 角 


完 ) 
静 滴 0.5~1mg/min 
口服 200mg,.3 一 :次 ”日 





膜 微 沉 泻 、 申 状 腺 功能 失 
调 , 延 长 QT 间 期 严重 








心律 失常 、 肺 纤维 化 
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于 剂量 和 用 法 
适应 证 主要 不 良 反应 
室 上 性 室 性 治疗 量 维持 量 
索 他 洛 尔 (sotaloD) 二 | 十 + 天 注 每 次 20~60mg,10 分 钟 “口服 80mg,2 次 /日 类 似 普 蔡 洛 尔 的 不 良 反 
以 上 注 完 应 , 偶 有 神经 系统 反应 和 
口服 80 一 160mg,2 次 /日 严重 心律 失常 
维 那 卡 兰 十 十 房 额 首 剂 为 3mg/kg: 10 分 钟 静 心 功能 不 全 ,急性 冠 脉 综 
(vernakalant) 转 复 推 ,如 15 分 钟 后 未 转 复 ,可 再 合 征 和 严重 主动 脉 辩 狂 
次 给 予 2mg/ kg 罕 患 者 禁 
决 奈 达 隆 二 十 十 十 口服 ,400mg,2 次 /日 胃 肠 道 、 房 室 传导 阻 湾 、 
(Dronedarone) 头痛 
伊 布 利 特 (ibutilide) 十 十 十 十 “>60kg 体重 , Img 静 注 10 0. 5~lmg/min 延长 QT 间 期 .严重 室 性 
分 钟 心律 失常 (尖端 扭转 型 室 
二 60kg 体重 , 0. 01mg/kg 静 速 ) 
注 10 分 钟 
多 非 利 特 (dofetilide) ”十 十 ”十 十 ”口服 200~500pg.2 次 /日 , 肌 延长 QT 间 期 .严重 室 性 
醋 清 除 率 降低 者 ,250pg/d 心律 失常 (尖端 扭转 型 室 
速 
If 。 维 拉 帕 米 (verapam- 十 二 十 静 注 5~l0mg(5~10 分 钟 注 口服 80mg,3~4 次 /日 房 室 传导 阻 灌 、 心动 过 
iD 完 ) 缓 , 低 血 压 、 心 力 座 竟 
口服 80mg,3 一 4 次 /日 ) 
出 尔 硫 草 (diltiazem) ”十 十 / 静 注 每 次 75~150pg/kg 口服 60mg ,3 次 /日 类 似 维 拉 帕 米 的 不 良 反 
口服 60~90mg,3 次 /日 应 ,可 致 皮疹 


实际 上 ,与 其 他 心 训 .高 血压 等 药物 治疗 的 迅速 发 展 不 抗 心 律 失常 药物 治疗 无 效 或 可 能 危 危及 患者 生命 的 快速 性 室 
同 , 抗 心律 失常 药物 的 发 展 明显 滞后 。 国 内 目前 可 应 用 的 。 ”性 心律 失常 应 选择 ICD。 
抗 心律 失常 药物 屈指 可 数 , 有 些 曾 经 广泛 使 用 的 “ 老 药 ”如 非 药 物 治疗 包括 反射 性 》 人 (压迫 眼球 .按摩 
I a 类 药物 已 基本 淘汰 或 无 药 ,而 有 些 新 药 仍 在 临床 试验 。 颈 动 脉 窦 、 捍 锚 用 力 呼 气 和 屏 气 等 ) .电学 治疗 ( 电 复 律 , 心 

















中 或 尚未 在 国内 使 用 。 因 此 ,临床 上 对 具体 患者 选择 废弃 ty eh “3 

-个 抗 心 律 失常 药物 时 要 慎重 ,因为 可 供 医师 选择 的 药物 反射 性 兴奋 迷走 神经 方法 可 用 于 终 上 多 数 阵 发 性 室 上 
并 不 多 。 性 心动 过 速 ,可 在 药物 治疗 前 或 同时 采用 。 

值得 答 惕 的 是 ,严重 心力 误 刘 , 心 源 性 休克 ,严重 肝 肾 电 复 律 及 电 除 申 疗 效 迅速 ,安全 可 靠 , 对 于 血 流动 力学 








功能 损害 ,严重 罕 房 结 功能 障 得 ,二 度 或 三 度 房 室 传导 阳江 。 不 稳定 的 各 种 快速 室 上 性 和 家 性 心律 失常 , 电 复 律 应 为 首 
及 双 分 支 阻 滞 等 均 为 上 述 抗 心 律 失 常 药物 的 禁 妃 证。 此。 选 治疗 方式 ,但 防止 复发 还 需 应 用 药物 治疗 。 
外 , 某 些 药物 尚 有 其 特有 的 禁忌 证 ,如 有 受 体 阻 断 药 禁用 于 心脏 起 捕 器 是 治疗 缓慢 型 心律 失常 的 唯 -可 靠 的 方 



























末梢 循环 `* 良 .严重 的 周围 血管 疾病 ,支气管 哮喘 及 严 ”法 ,用 于 治疗 症状 性 心动 过 组 。 近 年 来 随 着 起 捕 器 技 术 的 
重 的 刘 性 阻塞 性 肺 疾 病 患 者 ; 腕 碘 丽 则 慎 用 于 有 甲状 腺 功 ”不断 发 展 , 甚 适应 证 亦 在 不 断 折 宽 , 包 括 双 心室 同步 起 搏 






能 异常 史 或 已 有 功能 异常 , 碘 过 敏 .Q-T 间 期 延长 者 。 另 。 (CRT) 治 疗 心 衰 ,应 用 特殊 起 捕 模 式 治疗 血管 迷走 性 举 县 
外 ,由 于 负 性 肌 力 等 原因 , 心 功能 不 全 患者 的 抗 心 律 失常 药 。 心房 不 同 部 位 起 持 结 合 特 殊 起 搏 模式 减少 房 闫 的 发 生 、 双 








物 通常 只 能 选择 卫 类 和 膀 伟 天 ,而 急性 心肌 梗死 患者 禁用 用 起 搏 纠正 梗阻 性 肥厚 型 心肌 病 的 血 流动 力学 障碍 等 ,万 

Te 类 药物 (CAST )。 循 证 医学 证 据 表 明 , 任 何 抗 心 。 其 是 CRT, 它 是 近年 来 对 宽 QRS 波 心 衰 治疗 的 重要 疗法 ， 

律 失 常 药物 均 可 能 丰 秆 失常 作用 ,对 于 多 数 快速 性 ”国内 已 逐渐 广泛 开展 。 

心律 失常 长 期 应 用 抗 心律 失常 药物 治疗 虽然 可 改善 患者 的 ICD 是 集 抗 心 动 过 速 起 搏 技 术 、 电 复 律 - 除 闸 技术、 抗 

症状 ， 人 a 几乎 所 有 的 抗 心 律 失常 药物 都 。 心动 过 缓 起 捕 技 术 、 心 律 监测 技术 于 一 体 的 治疗 器 。 具 有 
当 有 时 还 可 增加 患者 的 死亡 率 。 因此， 对 威胁 生命 的 室 性 心动 过 速 、 心 室 扑 动 或 辣 动 自动 识别 、 自 


重 普 方 可 考虑 应 用 抗 心 律 失常 药物 ， 对 于 动 施 以 阶梯 式 治疗 措施 的 功能 ,可 有 效 降低 心脏 性 独 死 的 


































和 名。 大 芷 临床 资料 证 明 , 对 心性 性 镁 死 和 (或 ) 持 续 
作 性 血 流动 力学 :心动 过 速 的 二 级 预防 .ICD 
的 疗效 显著 优 于 物 .可 改善 b 
被 公认 为 不 可 道 病因 所 致 心脏 又 停 患 者 的 首选 治疗 。 近 来 
的 研究 显示 ,对 于 心脏 性 狐 死 高 危 患者 作为 一 级 预防 植 人 
ICD, 亦 可 明显 改善 患者 预后 。 
所 采用 的 能 全 包括 射频 ,冷冻 、 激 光 , 化 
学 微波 和 超声 等 .其 中 应 用 最 广泛 的 为 经 导管 射频 消融 术 
(radio-freqency catheter ablation. RFCA)。RFCA 应 用 心 
脏 电 生 弄 Ee 心律 失常 的 类 别 . 找 到 产生 或 维持 
该 心律 失 键 部 位 (如 折返 环 路 中 的 关键 部 位 .自律 性 
或 触发 活动 性 心动 过 速 的 起 源 点 等 ) ,经 过 导管 电极 施 以 射 
频 电 流 ,使 局 部 心肌 变性 ,使 该 心律 失常 失去 其 发 生 和 维持 
的 解剖 -生理 基础 ,达到 治愈 的 目的 。 对 于 预 激 综合 征 和 
5 或 ? 房 室 折 返 性 心动 过 速 .有 返 性 心动 过 速 ,心房 扑 
动 和 房 性 心动 过 速 等 ,治疗 并 发 症 低 ,已 成 为 反 
复发 作 患者 的 首选 治疗 。RFCA 对 特 发 性 左 心室 或 右 心室 
室 性 心动 过 速 , 束 支 折返 性 心动 过 速 等 均 有 较 好 的 治疗 效 
果 ， tn 有 器 质 性 心 胜 病 的 室 性 心动 过 速 ， 则 必 须 在 抗 心 
植 和 ICD 后 应 用 以 减少 发 作 。 近 10 年 来 ， 
4 对 房 庆 发 生机 制 认识 的 深入 和 导管 消融 技术 的 不 断 完 
善 和 改进 ,导管 消融 术 治疗 心房 络 动 取得 了 良好 的 疗效 ,已 
广泛 用 : 机 和 心房 是 id 
包括 切断 异常 房 室 旁 路 或 房 家 
ee 疗 心 
台 疗 先天 性 长 QT 综合 
目前 已 
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en Eee 
; 室 壁 瘤 切除 手术 治疗 相关 的 室 性 心动 过 速 等 。 
有 不 少 被 介入 治疗 取代 。 

随 着 分 子 生物 学 的 进展 和 基因 工程 技术 的 进步 ,基因 
治疗 心律 失常 . 
生物 起 捕 , 通 过 基 上 除 技术 去 除 致 病 基因 ,治疗 站 传人 心 
律 失常 如 长 Q 工 综合 征 , 短 Q-T 综合 征 、 Brugada 综合 合 征 
等 ,值得 研究 和 关注 。 
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一 下 -和 律 此 党 

第 二 节 ” 罕 性 心律 失常 

并 让 

实 律 是 指 激动 起 源 于 3 二 制 整个 心脏 电 

活动 的 主导 和 节律 ,可 分 为 正常 窦 性 心律 和 密 性 ， 心律 失常 两 

| 青少年 和 成年 人 为 60 一 100 

次 /分 , 婴 幼 儿 利 儿 频率 比 成 年 人 快 。 窦 性 心 、 律 受 多 种 

来 影响 ,如 迷走 与 交感 神经 、 体 位、 情绪 ,体力 活动 、 体 温 、 

代谢 与 药物 等 , 心 外 疾病 以 及 心脏 病变 均 可 影响 安 性 心律 

















性 心律 的 频 
瘟 的 3 






















的 频率 。 由 实 房 结 冲动 形成 过 快 
冲动 传导 障碍 所 致 心律 失常 称 为 衬 


rhythmia) 。 


或 不 规则 .或 


:心律 失常 (sinus ar 





【类 型 】 

(一 ) 窦 性 心动 过 速 (sinus tachycardia)” 实 性 心动 过 
上 心律 的 风 E 成 人 超过 100 次 分 。 包 插 不 适宜 
实 性 心动 过 速 和 密 房 结 折返 性 心动 过 速 。 人 慢性 不 适宜 的 
笑 性 心动 过 速 或 慢性 非 阵 :心动 过 速 可 见于 极 少数 没 
有 融 质 性 心脏 病 者 .可 能 实 房 结 自律 性 调节 失控 所 致 . 
F 突 房 结 邻近 存在 自律 性 的 心房 起 搏 点 。 不 适 
过 速 亦 可 见于 房 室 结 心动 过 速 和 心房 闫 动 射 
消融 术 后 ,在 该 情况 下 多 可 逐渐 恢复 。 

(二) 罕 性 心动 过 缓 (sinus bradycardia) ” 实 性 心动 过 
绥 指 窦 性 心律 的 频率 低 于 60 次 ,分 。 常 见于 年 轻 人 、 运 动 
员 和 睡眠 状态 ,由 迷走 神经 张力 增高 引起 . 属 生理 情况 。 也 
可 见于 10 闪 一 15%% 的 急性 心肌 梗死 患者 , 主要 为 下 壁 心肌 
梗死 的 早期 ,常常 是 暂时 的 。 

(三 ) 窦 性 心律 不 齐 (sinus arrhythmia) 密 性 心律 不 
齐 指 穴 性 心律 快慢 显著 不 等 , 相 邻 心动 周期 的 差 值 之 
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120ms。 可 分 以 下 三 类 :@ 呼 吸 性 
i ,暂停 呼吸 时 心律 不 齐 消失 .多 见 于 儿 
@@ 非 呼吸 性 密 性 心律 不 齐 ,心率 快慢 改变 与 呼吸 无 关 , 较 各 








见于 心脏 病 患 者 或 与 服用 洋 地 黄 类 药物 有 关 ;@ 心 室 时 相 
性 罕 性 心律 不 齐 . 主 要 见于 高 度 或 完全 性 房 室 传导 阻 沾 时 ， 
夹 有 心室 搏动 的 PP 间距 均 较 无 心室 搏动 的 PP 间距 为 短 。 

(四 ) 寞 性 静止 或 罕 性 停 捕 (sinus arrest or sinus pause) 
穴 性 静止 是 指 罕 房 结 不 能 产生 冲动 ,为 病态 衬 房 结 综合 征 
的 主要 表现 之 一 。 窗 性 静止 发 作 时 心电图 表现 为 较 长 时 间 
内 无 P 波 发 生 ,PP 间 期 显著 延长 ,长 的 PP 间距 与 基本 的 
罕 性 PP 间距 之 间 无 倍数 关系 ,长 PP 间距 中 可 出 现 一 个 或 
多 个 房 室 交界 处 或 室 性 逸 搏 心律 控制 心室 。 罕 性 静止 可 由 
迷走 神经 张力 过 高 或 洋 地 黄 、 胺 碳 酮 和 8B 受 体 阻 断 药 等 药 
物 、 高 血 钾 、 心 肌 炎 心肌 病 、 冠 心病 等 引起 .也 可 见于 30% 
的 睡眠 呼吸 暂停 综合 入 

(五 ) 实 房 传导 阳江 参见 本 童 第 六 家 " 心 
常 ?部 分 。 

(六 ) 病态 窦 房 结 综 
简称 病 罕 综合 征 .是 指 军 房 结 及 其 周围 组 织 的 
的 起 捕 和 (或 ?激动 传 出 障 但 ， 

















心脏 传导 异 


合 征 (sick sinus syndrome, SSS ) 
9 病 伙 所 引起 
常 累及 心房 .交界 区 和 心室 因 









传导 系统 。 大 多 于 40 岁 以 上 出 现 症状 .60 岁 以 二 患 普 
多 见 。 

密 房 结 功能 障碍 与 心房 额 动 两 种 疾病 常常 许 在 .是 普 站 
的 关系 还 不 是 很 清楚 。 最 近 的 研究 表明 .这 些 患 痛 的 心房 语 


人 


动 也 可 由 反复 发 作 的 局 
数 起 源 于 肺 蘑 脉 . 导 
和 效 顶 防 心 房 着 动 的 发 生 .。 


上 性 嘲 位 激动 所 诱发 . 异 位 激动 灶 多 
禹 肺静脉 电 隔离 在 这 些 患 将 可 以 各 
房 性 心动 
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素 、 旋 谎 扑 动 和 [已 涪 辣 



















第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





动 等 快速 性 心律 失常 可 以 影响 塞 房 结 的 功能 ,频繁 .长 期 的 
快速 心房 电 活动 对 塞 房 结 功能 的 抑制 可 能 是 导致 这 些 患者 
赛 房 结 功能 障碍 的 主要 原因 ,这 种 "病态 窒 房 结 综合 征 "可 称 
之 为 继 发 性 (secondary) 或 外 源 性 (extrinsic) 病 态 窦 房 结 综合 
征 , 塞 房 结 本 身 无 病理 性 改变 ,在 影响 密 房 结 功能 的 快速 性 
心律 失常 得 到 有 效 控制 后 . 安 房 结 功能 会 逐渐 恢复 。 























【病因 】 
多 种 病变 过 程 可 损害 衬 房 结 ,如 淀粉 样 变性 、 结 缔 组 织 
病 . 甲 状 腺 功能 减退 、 纤 维 化 与 脂肪 浸润 .硬化 与 退行 性 变 
以 及 某 些 感染 等 ,非特 异性 退行 性 变 可 能 在 病 窦 综 合 征 的 
发 生 中 起 重要 作用 。 各 种 病变 均 可 损伤 罕 房 结 .使 窦 房 结 
内 纤维 组 织 增多 .P 细胞 数量 减少 ,导致 密 房 结 起 捕 和 (或 ) 
衬 房 传导 功能 障碍 。 合 并 房 室 交 界 处 起 搏 或 传导 功能 不 全 
的 ,又 称 双 结 病变 ;同时 累及 左 、 右 束 支 的 称 为 全 传导 系统 
病变 。 病 窦 综合 征 病程 大 多 缓慢 ,少数 急性 起 病 ,见于 急性 
心肌 梗死 和 急性 心肌 炎 。 











【临床 表现 】 
(一 ) 窦 性 心动 过 速 ” 临 床上 一 般 无 症状 ,如 果 心 率 二 
120 次 /分 ,患者 多 感到 心心 ,有 时 可 有 胸 间 等。 按压 开 动 
脉 罕 可 以 使 患者 心率 逐渐 变 慢 , 停 止 按压 后 其 心率 又 逐渐 
加 快 。 
(二 ) 窦 性 心动 过 缓 轻 度 窦 性 心动 过 组 临床 上 一 般 
无 症状 ,但 如 果 患 者 心率 一 50 次 /分 或 伴 有 严重 的 器 质 性 
心脏 病 时 可 以 出 现 头 旦 、 眼 黑 . 乏 力 . 胸 问 , 心 导 ' 心 率 太 慢 
影响 到 冠 脉 供血 时 可 以 导致 心绞痛 ,严重 者 可 以 发 生日 存 、 
低 血 压 等 血 流动 力学 障碍 的 表现 ,但 这 种 情况 比较 少见 。 
(三 ) 窦 性 心律 不 齐 ” 常 无 临床 症状 ,经 常 是 在 患者 自 
己 测 脉 捕 时 发 现 心律 不 齐 , 有 时 可 有 心 尾 的 感觉 。 
(四 ) 赛 性 静止 心脏 电 活动 依靠 下 级 起 搏 点 发 出 ,过 
长 时 间 的 密 性 静止 如 无 房 室 交 界 处 或 心室 逸 搏 发 生 则 患者 
可 出 现 头晕 、 黑 皮 或 尝 厥 ,严重 者 可 发 生 阿 -斯 综合 征 。 
(五 ) 病态 窦 房 结 综合 征 ” 表 现 为 头 洗 、 尝 扶 、 胸 痛心 
综合 征 , 其 至 发 生 狩 死 的 一 组 综合 征 。 部 分 
患者 心动 过 缓 与 房 性 快速 性 心律 失常 交替 出 现 ,后 者 包括 
心房 扑 动 .心房 闫 动 或 房 性 心动 过 陈 为 心动 过 缓 -心动 
过 速 综合 征 (bradycardia-tachycardia syndrome) ,简称 缓 速 
综合 征 。 还 有 部 分 患者 ,以 房 性 快速 性 心律 失常 为 首发 表 
现 , 于 数 年 或 更 长 时 间 后 . 才 发 生 心动 过 缓 或 两 者 并 存 。 
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诊断 了 
(一 ) 心电图 
. 窦 性 心动 过 速 ” 心 电 图 特征 :DP 波 为 窦 性 ;名 成 
人 窦 性 了 P 波 的 频率 一 般 在 100 一 150 次 /分 ,很 少 超过 160 
次 /分 。 

2. 突 性 心动 过 组 




















心电图 特征 :全 PP 波 为 实 性 ; 仿 成 
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人 窦 性 卫 波 的 频率 一 般 <60 次 /分 。 

3. 窦 性 心律 不 齐 ” 心电图 特征 :OP 波 为 实 性 ;@ 在 
同一 心电图 导 联 上 PP 间 期 不 等 ,相差 之 0. 12s。 

4. 窦 房 结 内 游 走 节律 ”心电图 特征 :OP 波 为 窦 性 ， 
但 在 同一 导 联 上 密 性 P 波 可 有 轻 度 异常 ;@ 多 有 窦 性 心律 
不 齐 ,PP 间 期 相差 二 0. 12s。 

5. 罕 性 停 捕 ”心电图 特征 :@ 长 的 PP 间 期 内 无 P- 
QRST 波 ;@ 长 的 PP 间 期 与 短 PP 间 期 不 成 整 倍数 关系 。 

6. 病态 罕 房 结 综合 征 ”心电图 特征 :自发 的 持续 性 
穴 性 心动 过 组 ,除外 药物 影响 ;加 实 性 停 摧 和 罕 房 阻 济 ; 
@ 灾 房 阻 小 合并 房 室 阻 沾 ;@ 规 则 或 不 规则 的 阵 发 性 房 性 
心动 过 速 ( 心 房 扑 动 和 心房 辣 动 ) 与 缓慢 的 心房 和 心室 率 相 
交替 (组 - 速 综合 征 ) 。 

(二 ) 电 生 理 检查 

1. 固有 心律 (intrinsic heart rate,IHR) “ 指 在 没有 自主 神 
经 影响 下 实 房 结 的 自身 节律 ,静脉 给 于 普 茸 洛 尔 0. 2mg/kg， 
注射 速度 为 Img/min, 10 分 钟 后 静 注 阿托品 0. 04mg/kg， 
2 分 钟 内 静 注 完 ,30 分 钟 内 的 最 高 密 性 心率 为 IHR。 预 期 
IHR 的 计算 方法 为 118. 1 一 (0.57X 年 岭 )。 对 于 小 于 45 
岁 的 患者 ,预期 IHR95% 的 可 信 限 为 土 14%, 大 于 45 岁 的 
患者 为 十 18%。 病 罕 综 合 征 忠 者 的 IHR 低 于 预期 值 , 该 指 
标 特 异性 好 但 敏感 性 差 。 

2. 突 房 结 恢复 时 间 (sinus node recovery time, SNRT) 
检查 前 停 服 一 切 抗 心 律 失常 药物 5 个 半衰期 以 上 ,当日 在 
空腹 情况 下 进行 检查 。 置 入 心 内 或 食管 电极 导管 ,用 快 于 
自身 心率 10 次 /分 的 频率 进行 心房 递增 起 搏 ,每 次 持续 
30 一 60 秒 ,每 次 频率 递增 10~ 20 次 /分 ,每 次 起 搏 后 休息 60 
秒 ,直至 起 搏 频率 达 170 次 /分 。 从 最 后 一 个 心房 刺激 信号 
测量 到 第 一 个 恢复 窦 性 P 波 的 起 始点 ,为 窦 房 结 恢复 时 
间 , 以 测 得 的 最 长 罕 房 结 恢复 时 间 为 准 ,参考 值 : SNRT 壹 
1400ms。 从 SNRT 中 减 去 起 捕 前 塞 性 周期 时 限 为 校正 罕 
房 结 恢复 时 间 (corrected sinus recovery time, CSNRT), 参 
考 值 :CSNRT<550ms。 























3. 窦 房 传 导 时 间 ( sinoatrial conduction time, SACT) 
窦 房 结 的 兴奋 传导 到 心房 的 时 间 , 可 通过 对 心房 程序 期 前 
刺激 拟 具 有 不 完全 代 偿 的 期 前 收缩 进行 测定 和 计算 ,参考 
值 :SACT 一 150ms。 

对 上 述 电 生理 指标 评估 窦 房 结 功能 的 评价 不 一 ,一 般 
认为 测定 结果 在 正常 范围 不 能 否定 诊断 ,结果 显著 超过 正 
常 高 限 (如 SNRT>2000ms) 者 有 参考 价值 














【治疗 】 了 

由 生理 或 心 外 因素 所 致 者 ,大 多 不 需 特殊 治疗 。 无 这 
状 者 可 定期 随访 ,暂时 不 需 治疗 。 由 心脏 病 或 药物 引起 , 主 
要 治疗 病因 。 

(一 ) 赛 性 心动 过 速 ” 治 疗 时 应 以 去 除 病因 为 主 , 如 控 
制 心力 衰竭 ,补充 血 容量, 控制 昌 亢 ,治疗 发 热 性 疾病 等 . 必 








第 三 章 心律 失常 


要 时 可 给 以 镇 静 剂 或 8 受 体 阻 断 药 。 慢 性 不 适 宣 的 灾 性 心 。 ”他 快速 性 心律 失常 .然后 根据 随访 中 心动 
动 过 速 可 用 B 受 体 阻 断 药 或 钴 通道 阻 断 药 ( 非 二 所 吡啶 ”心脏 起 掉 治 疗 的 必要 性 。 绝 大 多 数 患 者 随 着 房 性 快速 性 
半 ), 单 用 或 联合 应 用 .对于 药物 治疗 无 效 且 症 状 明 显 者 或 律 失常 的 消失 , 守 性 停 捕 和 变性 心动 过 级 也 好 转 ,不 再 上 
药物 治疗 有 不 能 耐 受 的 副作用 时 .可 考虑 应 用 导管 消融 技 。 起 捕 治 疗 。 已 行 起 持 器 治疗 的 患者 .如 果 药物 不 能 满意 控 
术 行 赛 房 结 改良 术 。 制 心房 斋 动 的 发 作 , 也 可 考虑 进行 导管 消融 治疗 。 

(二 1 突 性 心动 过 组 ”对 单纯 穴 性 心动 过 组 患者 无 证 


给 予 Oe 各 第 三 节 锡 搏 和 揭 免 搏 心律 


2.4mg, 每 日 3 次 口服 心 : 
受 起 掩 器 治疗 。 应 尽 世 选择 生理 性 起 搏 器 ,如 AAI 或 逸 捕 (escape beats) 是 基本 心 控 延迟 或 阻 滞 ,下 级 潜在 
DDD, 并 通过 程控 减少 心室 起 捕 的 比例 .从 而 减少 发 生 心 ”起 搏 点 被 动 地 发 出 冲动 产生 的 心 捕 。 最 常见 的 是 房 室 交接 




















































房 申 动 的 血栓 栓塞 的 危险 性 。 处 逸 搏 , 室 性 或 房 性 饮 捕 较 少 见 。 连 续 发 生 3 次 或 以 上 的 
(三 ) 病态 罕 Gt 风光 针对 不 同 的 病因 竟 持 称 为 逸 掩 心律 (escape rhythm)。 逸 持 和 逸 搏 心律 是 
采取 改善 心肌 供血 .增加 心肌 营养 纠正 电解 质 平衡 及 药物 。 ”具有 保护 作用 的 生理 现象 。 





过 量 的 治疗 等 。 对 证 治疗 : 对 绥 机 4 党 造成 的 血 流动 (一 ) 房 室 交 接 处 、 室 性 和 房 性 逸 捕 ” 房 室 交 接 处 逸 捕 
力学 障碍 可 以 用 山 长 营 奔 阿托品、 麻黄 大 及 异 两 友 上 腺 素 的 心电图 表现 为 长 间 欧 后 出 现 QRS 波 群 :形态 与 密 性 
纠正 ,对 快速 心律 失常 一 般 不 作 处 理 , 尽 量 避 免 使 用 有 减 慢 。 ”QRS 波 相同 或 稍 不 同 ( 图 16-3-8)。 远 捕 周 期 固定 .多 在 

















心率 及 传导 作用 的 药物 。 安 装 起 捕 器 是 解决 该 病 的 最 佳 方 1.2~1. 5s。QRS 波 前 或 后 可 有 倒置 P 波 . 亦 可 有 密 性 了 

法 。 病 窦 综合 征 患 者 有 心房 蛛 动 或 心房 扑 动 发 作 时 ,不 宜 。 波 与 逸 持 呈 干扰 分 离 。 室 性 逸 掉 的 心电图 表现 为 长 间 砍 后 

进行 电 复 律 ,除非 植 入 起 掩 器 。 出 现 宽 大 畸形 的 QRS 波 . QRS 时 限 一 般 盖 0. 12s. 少 数 发 

对 于 伴 有 与 心动 过 组 相关 症状 的 缓 速 综合 征 患 者 , 伟 生 于 束 支 近 端 的 室 性 逸 搏 .其 QRS 波 畸 形 可 不 明显 。 过 
常 药物 ,但 在 大 多 周期 多 在 1. 5s 以 上 ,很 少 有 道 传 P' 波 。 房 性 逸 捕 较 少 中 





统 的 治疗 是 植 入 起 搏 器 后 服用 抗 心律 失 > 
数 患 者 仍 不 能 满意 控制 心房 颜 动 等 快速 性 心律 失常 的 发 可 发 生 于 右 心房 . 左 心房 或 旦 多 源 性 . 心 9 电 图 表现 为 延迟 出 
作 , 对 这 些 患者 应 选择 个 体 化 的 治疗 方案 。 即 如 果 严 重 窦 。” 现 的 个 别 或 多 个 \ 一 种 或 多 种 畸形 P' 波 .PR 间 期 0. 12s， 
性 心动 过 绥 和 守 性 停 扶 只 出 现在 心房 闫 动心 房 扑 动 或 房 。 逸 捕 周期 固定 于 1. 2s 左右 (多 源 性 时 周期 不 等 ), QRS 波 
性 心动 过 速 终止 后 ,可 首先 行 导管 消融 治疗 心房 顺 动 及 其 。 与 基本 心律 相同 。 










































图 16.3.8， 突 性 心动 过 组 伴 房 室 交 接 处 逸 捕 , 不 完全 性 房 室 分 离 


(二 ) 房 室 交接 处 选 捕 心 律 3 次 或 以 上 连 车 续 出 现 的 向 传导 的 相对 时 间 关 系 ,P 波 可 能 在 QRS 波 群 之 前 、 中 
房 室 交 接 处 锡 捕 称 为 房 室 交接 处 饮 搏 心律 win 或 后 。 












自律 性 减低 或 二 度 以 上 窒 房 或 房 室 传导 阻 沾 时 , 亦 见 房 室 交接 处 冲动 控制 心室 活动 ,而 罕 房 结 或 心房 异 位 
走神 经 张力 增高 ey 起 搏 点 控制 心房 活动 时 ,心室 被 房 处 于 不 





中 毒 ,以 及 冠 心 病 , 心 肌 炎 心肌 病 等 。 应 期 ,对 下 传 的 窦 房 结 冲 动 不 能 应 激 ; 同 样 , 逆 传 的 房 室 交 

心电图 示 慢 而 规则 的 QRS 波 姓 ,10 一 60 次 /分 ,但 亦 。 接 处 冲动 ,也 不 全 处 于 不 应 其 的 心房 应 激 , 房 宣 各 自 独 立 
可 有 和 逸 捕 节 律 渐 加 快 所 谓 节 律 加 热 现 象 。 房 室 交 接 处 冲 吉 荡 动 [ 相 汪 干枯 冲动 的 芋 导 "下 记 了 了 房 宣 分 交换 现 作 * 和 为 
控制 心房 和 心室 活动 时 ,已 波 不 见 或 呈 房 室 交 接 处 型 , 即 在 十 6 39)。 有 时 个 别 赛 房 结 神 动 可 在 心 
T .E.aVF 导 联 上 倒 贰 ,aVR 上 直立 。QRS 波 群 形态 与 守 I 、 :激动 心室 .形成 心室 夺 效 :同样 ,个 别 房 
性 时 相同 。P 波 与 QRS 波 格 的 关系 主 昌 取决 于 前 向 与 道 2 脱离 不 应 期 的 心房 激动 时 可 形成 心房 
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16-3-9” 非 阵 发 性 房 室 交 接 处 心律 ,完全 


夺 获 。 当 一 次 逸 搏 和 一 次 夺 获 交替 出 现时 , 称 为 逸 搏 夺 获 二 
联 律 。 干 扰 性 房 室 分 离 大 多 短暂 ,本 身 无 重要 临床 意义 ,但 
常 使 心电图 复杂 化 。 干扰 性 房 室 分 离 在 一 段 较 长 时 期 内 有 
或 无 夺 获 的 分 别称 为 不 全 性 和 完全 性 干扰 性 房 室 分 离 

冠状 灾 心 律 和 左 心房 心律 曾 被 认为 是 分 别 起 源 于 冠状 
实 和 左 心房 的 房 室 交接 处 逸 搏 心律 的 特殊 类 型 。 其 共同 心 
电 图 特征 为 P 波 呈 逆 传 型 ([、 硅 、aVF 的 P 倒 置 ),PR 间 
期 二 0. 12s, 心 率 40~50 次 /分 。 左 心房 心律 时 ,P 波 在 















Vi 和 (或 ) 其 他 心 前 区 导 联 也 倒置 ,而 在 Vi 则 呈 钝 圆 尖 朋 
型 双 峰 。 目 前 统称 为 房 室 交接 处 心律 。 临 床 意 交 
接 处 心律 。 








逸 捕 和 房 室 交 接 处 心律 的 临床 
本 心律 。 由 神经 张力 增 心律 过 组 所 致 的 短暂 发 
信人 有 器 质 性 心脏 病 ,药物 引 
能 低下 或 房 室 传导 障碍 ,治疗 针对 病因 ,心率 过 
停 搏 等 逸 持 功 能 障碍 者 ,应 考虑 安置 人 工 心脏 


意义 决定 于 其 病因 和 基 














起 寺 吕 . 

(三 ) 游 走 心律 ”心脏 的 起 捕 : 
交接 处 游 走 的 心律 ,和 称 为 
基本 心律 大 多 为 实 性 必 
败 包 各 


涯 ,心房 及 房 室 
dst 












房 结 Mia 





波 。PR 问 期 亦 多 和 有 相应 变化 。 





(四 ) 心室 自主 心律 
下 潜在 起 捕 点 者 称 为 心室 虞 
率 30 一 4 次 /分 ,起 搏 点 接 ; 


逸 捕 心 律 起 源 氏 束 分 支 以 



















:可 在 30 次 









分 以 让 ， 见 于 于 级 起 搏 点 结 和 房 处 起 捕 功 能 
ent -级 起 捕 点 冲动 下 传 受阻 时 。 亦 见于 高 血 钾 、 夺 





等 药物 中 表 及 临终 前 。 心电图 示 QRS 波 拜 宽 而 畸形 (起 
F 束 支 近 端 者 畸形 可 不 骨 ! 率 缓慢, 心律 规则 或 
不 规则 高 血 钟 或 临终 前 的 心室 自主 心律 ,QRS 可 吐 多 种 
形态 ,其 时 限 可 达 0.16s 以 上 ,心室 率 极 提 调 不 规则 . 心 拓 
自慰 因而 显 善 下降 .可 敏 低 看 压 . 体 克 或 阿 斯 综合 征 ， 发 





















1 .306 








性 房 室 分 离 
ism mie, 导 阻 滞 的 ， 人 






唐 斌 ” 李 上 志 首 
ee (premature contractions) 亦 称 过 早 措 动 , 简 
早 的 异 位 心 捕 。 按 起 源 部 位 可 分 为 房 性 、 
三 种 。 期 前 收缩 是 最 常见 的 异 位 心律 ， 
可 发 生 故 : 立 心律 的 基础 上 。 可 偶发 或 频 发 ,可 以 
不 规则 或 规则 地 在 每 一 个 或 每 数 个 正常 摧 动 后 发 生 , 形 成 
二 联 律 或 联 律 性 期 前 收缩 。 


【病因 】 
期 前 收缩 可 发 生 于 正常 人 。 但 心脏 神经 症 与 器 质 性 心 
脏 病 患者 更 易 发 生 。 情 绪 激动 ,精神 紧张 .疲劳 .消化 不 良 、 
过 度 吸 烟 ,饮酒 或 喝 浓 茶 等 均 可 引起 发 作 , 亦 可 无 明显 诱因 。 
人 锁 剂 , 硅 尼 丁 , 拟 交感 神经 类 药物 、. 氛 仿 ` 环 历 烧 肪 酬 
生 作 用 , 缺 钾 以 及 心脏 手术 或 心 导管 检查 都 可 引起 。 







上 


















晚期 二 尖 凑 病变 、 心 册 病 、 心 ] 肌 炎 、 申 状 腺 功能 雹 进 
性 心脏 病 、 二 尖 注 脱 重心 误 等 常 易 发 生 期 前 收缩 。 


【发 病 机 制 】 

(一 ) 异常 自律 性 在 某 些 条 件 下 ,如 灾 性 冲动 色 达 
异 位 起 搏 点 处 时 由 于 魏 登 os 
舒张 期 除 极 坡 度 改 变 而 引起 其 前 收缩 ;名 病变 心房 、 心 宣 
普 肖 堵 纤维 


EE 细胞 膜 对 不 同 斋 1 子 通 透 性 改 谈 ， pp 维 

转变 为 慢 反 应 纤维 ,舒张 期 自动 除 极 加 速 ,自律 性 增强 ,而 
产生 期 前 收缩 ， 

(二 ) 折返 现象 ”环形 折返 激动 是 心动 过 速 最 常见 的 

发 生机 制 .如 果 在 “次 折返 激动 后 ,折返 环 路 各 部 分 的 电 生 

理 特性 (如 不 应 期 和 传导 速度 ) 不 丐 配 , 则 环形 折返 激动 不 


去 :只 引起 一 次 期 前 收 绑 。 如 折返 途径 相同 则 期 前 收 


乡 













能 








缩 形态 一致, 如 折返 激动 的 传导 速度 一 


致 . 则 期 前 收缩 与 前 


一 捕 动 的 配对 时 间 固 定 。 


(三 ) 平行 收缩 (参见 下 文 )。 
(四 ) 触发 激动 (参见 下 文 ) 。 
(五 ) 机 械 反馈 学 说 ”认为 心肌 细胞 存在 牵 张 激活 通 


道 . 增 ] Th i ij 更 多 的 牵 张 通道 ,因此 心脏 扩大 


老 易 


室 性 期 前 收编 后 的 代 偿 间 砍 使 舍 





张 期 延长 可 导致 成 对 室 性 期 前 收缩 心肌 梗死 后 瘦 痕 组 织 在 
收缩 期 向 外 凸 出 所 形成 的 牵 张 是 引起 室 性 心律 失常 的 原因 。 


【临床 表现 】 


前 收缩 可 致 乏 力 、 头 昌 等 症状 ( 因 心 排 血 重 
心脏 


循环 使 
期 前 收缩 的 第 一 


前 收缩 旦 二 联 或 
间歇 。 期 前 收缩 插入 两 次 正常 心 搏 间 , 可 表现 为 三 次 心 





期 前 收缩 可 无 症状 , 亦 可 有 心 屋 或 心跳 暂停 感 。 频 发 的 
减少 引起 ), 原 
或 心力 衰竭 。 部 分 












者 可 因此 而 诱发 或 加 重 
繁 发 作 的 期 前 收缩 导致 看 从 而 形成 
期 前 收缩 更 为 频繁 ,人 是 下 降 。 
发 现 心律 不 规则 ,期 前 直 顷 后 较 i 尝 间 
音 多 增强 ,第 二 心音 育 i 多 减弱 或 消失 。 
律 时 ,可 听 到 每 两 或 三 次 心 排 后 有 










频 






听诊 可 














三 章 心律 失常 


搏 连 续 。 脉 持 触 诊 可 发 现 间 砍 脉搏 缺 如 。 


【心电图 表现 】 
期 前 收缩 的 共同 心电图 特征 为 较 基本 心律 
或 多 次 P-QRS 波 群 。 





是 早 的 一 次 


(一 ) 房 性 期 前 收缩 P' 波 提 星 出 现 .形态 与 衬 性 卫 波 
不 同 ,PR 间 期 沁 >0. 12s。QRS 波 大 多 与 4 相同 、 


有 时 稍 增 宽 或 畸形 . 伴 ST 及 了 T 波 相应 改变 
差异 性 传导 (图 16-3-10). 氏 与 室 性 期 前 收 : 
前 收缩 伴 心室 内 差异 传导 时 畸形 QRS 波 哇 











者 称 为 心室 内 
鉴别 . 房 性 坎 
群 前 可 见 提早 畸 


形 的 P' 波 。 提 早 畸 形 P 波 之 后 也 可 无 相应 的 QRS 波 . 称 


















为 阻 滞 性 房 性 期 前 收 织 , 震 与 实 性 心律 不 齐 或 密 性 新 止 鉴 
别 。 房 性 期 前 收缩 冲动 常 侵 ; 区 
房 结 自发 除 极 再 按 原 周期 重新 开始 .形成 不 完全 性 代 偿 问 
鞭 . 偶 见 房 性 期 前 收缩 后 有 完全 性 代 偿 间 全 。 

(二 ) 房 室 交 接 处 性 期 前 收缩 。 除 提早 出 现 外 .其 心 电 
图 特征 与 房 室 交接 处 性 逸 搏 相似 .提早 出 现 的 异 位 P' 波 在 
卫 \、 作 vaVF 导 联 倒置 ,提示 其 起 源 于 房 室 交界 区 (图 16-3- 
11)。 期 前 收缩 冲动 侵入 罕 房 结 的 形成 不 完全 性 代 偿 间 贱 、， 








不 干扰 罕 房 结 自发 除 极 的 则 形成 完全 性 代 侍 间 歇 。 





























图 16-3-10 ” 频 发 房 性 期 前 收缩 伴 室内 差异 性 传导 


新 发 房 性 期 前 收缩 ( 标 记 A) 提 前 的 若 形 了 在 前 一 次 心 持 了 
性 期 前 收 纺 


第 1 个 和 第 8 个 标记 A 其 后 无 QRS 波 为 阻 游 注 房 


波 上 .下 传 QRS 波 与 实 性 不 同 的 为 室内 差异 性 传导 、 














i 


aVF 


副 60 0 秒 


re 








i 


全 








16-3-11 


房 室 交 接 处 性 期 前 收缩 
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(三 ) 室 性 期 前 收缩 (PVC) ”QRS 波 群 提早 出 现 .其 
出 形态 异常 ,时 限 大 多 之 0.12s,T 波 与 QRS 波 主 波 方 向 相 
: 反 ,ST 随 工 波 移 位 ,其 前 无 P 波 .发 生 于 束 支 近 端 处 的 室 
性 期 前 收缩 ,其 QRS 波 群 可 不 增 宽 。 室 性 期 前 收缩 后 大 多 
有 完全 代 偿 间歇 。 基 本 心率 较 慢 时 , 室 性 期 前 收缩 可 插 人 
于 两 次 窦 性 心 搏 之 间 , 形 成 插入 型 室 性 期 前 收缩 。 偶 见 室 
性 期 前 收缩 逆 传 至 心房 的 逆行 P' 波 , 常 出 现 于 室 性 期 前 收 
缩 的 ST 段 上 。 


























房 性 及 室 性 期 前 收缩 , 按 其 与 基本 心律 的 关系 有 两 种 
类 型 ,以 室 性 期 前 收缩 为 例 ， 

1. 配对 型 ”所 有 期 前 收缩 和 其 前 一 个 QRS 波 有 固定 
距离 ;此 型 多 见 ( 图 16-3-12) 。 

2. 平行 收缩 型 ”期 前 收缩 与 前 面 的 QRS 波 群 无 固定 
间 期 ,但 期 前 收缩 之 间 有 固定 规律 ,最 长 的 期 前 收缩 间距 与 
最 短期 前 收缩 间距 之 间 呈 整 倍数 关系 , 生 常 出 现 室 性 融合 
波 ( 图 16-3-13)。 
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16-3-13 
期 前 收缩 与 前 一 心动 无 固定 配对 时 | 
(下 导 联 第 6 个 心动 ) 





研究 发 现 上 述 规律 可 由 于 突 性 或 异 位 冲动 ,在 保护 性 
传人 阻 滞 区 缓慢 递减 传导 .而 在 阻 沾 远 端 产 生 赣 值 下 电位 ， 
影响 平行 心律 异常 冲动 形成 的 月 发 除 极 , 使 之 提早 .延迟 或 


提早 
完全 被 抑制 ,而 有 所 改变 . 称 为 电 张 电流 调 变 的 平行 心律 
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Te 为 多 源 性 期 前 收缩 。 连 续 两 次 或 





平行 收缩 型 室 性 期 前 收缩 
辣 ,期 前 收缩 发 生 扩 者 与 军 性 激动 相 过 形成 室 性 融合 流 


(electrotonic modulated parasystole) 。 


房 性 或 室 I 砚 


:心电图 表现 为 两 种 或 两 种 以 上 不 同形 态 .配对 间 期 不 等 


三 次 和 以 








上 的 期 前 收缩 分 别称 为 连 发 和 得 阵 心动 过 束 。 


人 临床 意义 了 
正常 人 利 无 器 质 攻 






















后 者 的 发 生 主要 取决 于 
共 程 度 。 发 生 在 下 列 背景 下 的 室 性 
心动 过 速 或 ， J 可 能 大 . 妇 
肌 候 血 于 抽 病 EF 
作用 以 i 4 














性 心肌 病 (tachy 
人 .即使 没 

TCM; 如 果 左 
经 降低 . 击 没 有 其 他 的 心力 变 疝 病因 二 
pve 诱发 的 a 
频 发 户 


表现 与 扩张 型 心 朋 


cardiomyopathy. 


记 病 一 致 .为 心动 过 ; 
CMD .对 于 每 天 PV 











和 甲状 腺 功能 元 





, ee 
状 者 宜 







eae 着 和 B 受 体 阻 断 药 。 频繁 
或 伴 有 器 质 性 心脏 病 玫 . 宜 尽快 找 出 期 前 收缩 发 作 的 病 
因 和 和 诱因, 给予 相应 治疗 ,同时 正确 识别 其 潜在 致 全 
可 能 。 

对 于 可 诱发 谱 如 室 上 速 、 房 颜 的 房 性 期 前 收缩 应 给 巴 
治疗 。 



















9 帮 质 性 心脏 病 的 室 





上 es 
I 类 下 














上 
药物 治疗 的 风 有 风险 和 收益 ,人 有 心 误 和 心肌 





应 用 抗 
梗死 的 患者 杖 用 工 类 搞 SP es 
室 性 期 前 收缩 常 1 





萝 脉 内 使 用 胺 
常用 8B 受 EN 
杜 用 工 类 药 , 点 发 性 长 QT 间 期 综 全 征 串 








第 三 章 


心律 失常 


站 疗 的 基础 


有 临 床 症状 \ 多 次 室 速 、 
和 缩 诱 发 以 及 因 频 发 
者 行 射频 


第 五 节 





束 心 律 失常 


朱文 青 


2 于 异 位 快速 






六 位 A 心 | 第 ee tachyarrhyihmia 2 起 












〖 概 念 与 分 类 】 

传统 的 室 上 性 心动 过 速 定义 是 起 源 于 希 氏 束 分 支 以 上 
部 位 的 心动 过 速 。 随 代 电 生理 的 研究 进展 .认识 到 其 
折返 途径 涉及 心房 、 房 处 、 希 氏 束 、 心 室 。 比 新 的 定 
义 应 为 :起 源 和 传导 途径 不 局 限于 心室 内 的 心动 过 速 。 临 床 
工作 中 所 称 的 室 上 性 心动 过 速 通常 是 狭义 的 .主要 是 指 房 室 
结 折返 性 心动 过 速 和 房 室 折返 性 心动 过 速 。 在 心脏 电 生 理 
学 的 分 类 中 广义 上 的 室 上 性 心动 过 速 则 包括 : 密 房 结 区 域 折 
返 性 心动 过 速 (sinus node reentrant tachycardia.SNRT) ,自律 
性 房 性 心动 过 速 (automatic atrial tachycardia. AAT ) , 房 内 折 
返 性 心动 过 速 (intra-atrial reentrant tachycardia,ILART) , 房 
室 结 折返 性 心动 过 速 (atrial-ventricular node reentrant 
tachycardia,AVNRT), 房 室 折 返 性 心动 过 速 ( 
生 交 界 性 心 
动 过 速 (permanent junctional reentrant tachycardia, PJRT), 有 
人 又 将 此 类 心动 过 速 称 为 自律 性 交界 性 心动 过 速 )。 本 节 
不 包括 心房 扑 动 内 容 。 

临床 心动 过 速 表现 为 突 发 突 止 者 , 称 之 为 阵 发 性 心动 
过 速 (paroxysmal tachycardia) ;表现 为 非 突 发 突 止 者 . 称 之 
为 非 阵 发 性 心动 过 速 (non-paroxysmal tachycardia) ; 心动 
过 速 持续 时 间 小 于 半分 钟 为 非 持 续 性 心动 过 速 non-sus- 
tained tachycardia) ;心动 过 速 持续 时 间 大 于 半分 钟 为 持续 
性 心动 过 速 (sustained tachycardia) ; 如果， MN 过 速 连 发 偶 
有 少许 窦 律 者 则 称 之 为 无 休止 性 心 动 过 速 (incessant tach 


ycardia)。 
































atrial- ven- 





tricular reentrant tachycardia. AVRT) 以 及 j 














〖 病 因 】 
室 上 性 心动 过 速 较 多 S 于 匹 融 质 性 心脏 病 痢 .如 较 常 
见 的 AVRT 和 AVNRT 等 ; 永 见于 器 质 性 心脏 业者 ,如 祝 
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腾 病 s 冠 心病 、 高 血压 心脏 病 、 肺 源 性 心脏 病 和 心肌 病 及 心 























等 所 致 心房 病变 和 (或 ) 负 荷 过 度 , 易 致 房 性 心动 过 
速 ; 亦 见于 甲状 腺 功能 亢进 、 酒 精 ( 酬 酒 或 式 酒 )、 药 物 毒 性 
反应 \ 心 力 衰竭 和 开 胸 手术 后 ; 伴 有 房 室 传导 阻 滞 的 房 性 心 
动 过 速 发 作 是 洋 地 黄 毒性 表现 伴 低 血 钾 的 典型 快速 性 心律 
失常 之 一 。 











【发 病 机 制 】 

冲动 频率 异常 和 传导 异常 是 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 发 
生 的 两 个 基本 发 生机 制 。 

(一 ) 冲动 频率 异常 ”冲动 频率 的 增 快 见于 本 身 具有 
自律 性 的 细胞 ,以 及 原来 无 自律 性 的 快 反应 细胞 在 病理 
况 下 转变 为 慢 反 应 细胞 ,从 而 成 为 具有 自律 性 的 不 正常 
胞 。 冲 动 频率 增加 还 可 由 正常 和 不 正常 的 自律 | 
致 。 在 动物 实验 中 发 现 有 时 自发 激动 的 动作 电位 之 后 

一 慢 的 除 极 波 , 当 其 达到 阔 电 位 时 可 引起 另 一 次 动作 
电位 , 称 之 为 触发 活动 ,因此 也 被 认为 是 自律 性 心律 失常 


















心房 








图 16-3-14 ” 房 室 结 内 


电网 可 表现 为 一 
















波 (箭头 ) DD. 
房 结 与 邻近 心房 
王 何 一 处 .从 市 

径 与 慢 径 路 间 电 生 
类 不 应 期 长 . 调 后 省 传导 速 


肌 亲 心太 
形成 折返 产生 心 
理 特征 上 差别 人 
度 慢 ,不 应 期 短 



















环行 玩 定 方向 以 1 3 

传 , 快 径 - 快 型 ) 多 见 , 反 之 (快慢 型 ) 少 见 。 与 
正常 房 宝 传 导 系 电 生 理 特性 的 其 别 足 经 党 束 房 宝 问 折 
i 全 入 见 的 环行 运动 方向 为 自 房 室 结 FF: 种 心 鹤 所 
也 2 灌 希 氏 点 道 





传 的 (图 16: 3+153 = 
心 贞 细 胞 电 咎 吾 特 性 改 变 ， 邻近 正 常 心肌 则 在 信访 别 , 为 
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A. 正常 心房 冲动 传导 . 体 表 心 电 图 为 正常 的 P-QRS-T 波 群 
上 C. 从 快 通道 必 








的 另 一 机 制 。 触 发 活动 与 膜 慢 内 向 电流 有 关 , 这 种 触发 
i 触发 活动 由 其 前 的 





活动 可 发 生 一 次 ,也 可 连续 多 次 。 当 甬 

自发 激动 的 后 电位 在 动作 电位 的 2 相 及 3 相 引 起 . 称 Ba 
早期 后 除 极 ;如 果 后 除 极 出 现在 动作 电位 的 4 相 . 则 和 
为 延迟 后 除 极 。 

(二 ) 冲动 传导 异常 ”冲动 传导 途径 的 异常 是 引起 心 

动 过 速 的 另 一 机 制 , 即 折返 机 制 。 一 般 认 为 一 个 折返 环 的 
形成 需要 具备 有 三 个 条 件 :名 至 4 人 在 两 条 或 以 上 功能 上 
或 解剖 学 上 的 传导 途径 ,在 近 端 日 聚 .形成 一 闭合 环 
路 ;@ 在 闭合 的 环 路 上 有 一 条 向 传导 阻 浅 ;@ 形 成 
环 路 的 两 条 通路 上 存在 有 es 导 速 度 和 不 同 不 应 期 ， 
使 得 冲动 在 非 阻 滞 通 道上 传导 的 时 间 足 够 使 单 向 阻 潍 的 通 
路 脱离 不 应 期 。 冲 动 在 环 内 反复 循环 .产生 持续 而 快速 的 
心律 失常 。 程序 刺 激 和 快速 起 控 能 诱发 或 终止 快速 性 折返 
性 心律 失常 ,但 不 能 诱发 或 终止 自律 性 增高 的 心动 过 速 。 
如 果 是 由 于 触发 活动 引起 的 心动 过 速 , 则 超速 起 掩 可 使 心 
率 反 而 加 快 ( 图 16-3-14) 。 


















B Ba B 


ey 


双 径 路 与 折返 形成 示意 图 


也 快 通道 产生 单 向 传导 阻 洲 . 休 类 心 
部 道 传 至 心 首 


所 有 条 件 后 形成 折返 性 心动 过 速 


C 


1 















图 16-3-15 ”附加 通道 与 正常 房 室 传导 系统 间 折 返 
性 心动 过 速 








心肌 内 微 折返 形成 的 有 利 基础 。 心 房 和 或) 心室 肌 病变 可 
使 相应 心肌 细胞 静 息 膜 电位 下 降 , 由 快 反应 细胞 转 为 具 慢 
反应 细胞 电 生理 特性 时 ,传导 减 慢 并 有 异常 自律 性 (图 16- 
3-16)。 早 期 后 除 极 甬 发 动 可 由 细胞 外 钙 离 子 增高 、 儿 茶 
甚 胺 等 药物 作用 引起 ;而 延迟 后 除 极 独 发 激动 则 可 能 与 洋 
地 黄 中 毒 有 关 。 在 以 上 机 制 中 ,以 折返 机 制 多 见 , 且 以 房 室 
结 折返 和 房 室 折返 最 多 见 ,本 文 将 重点 讨论 房 室 结 折返 和 














9 
由 
| 


人 
» [EEE EE 全 
加 本 亚 王 副 国 吉 因 图 县 菩 国 可 时 


































房 室 折返 引起 的 室 上 性 心动 过 速 。 图 16-3-17 ” 阵 发 性 房 内 折返 性 心动 过 速 伴 有 房 室 
传导 阻 江 


AA. 发 作 前 了 发 作 时 


心房 内 折返 性 心动 过 速 的 一 种 特殊 类 型 
(三 ) 自律 性 房 性 心动 过 速 “自律 性 
好 发 于 青少年 ,临床 上 常 有 多 个 病灶 。 发 病 呈 慢性 或 持续 




















性 . 常 发 生 在 器 质 性 心 胜 病 上 .如 心肌 梗死 , 心 功 能 不 
全 ,阻塞 性 肺病 患者 等 .其 频率 在 100 一 180 次 分 .多 非 阵 


el 显 。 ett tet 发 病 蝇 间 罗 权 可 Ts 








EE , 动 过 带 .… 
;四 心房 内 激动 顺序 
不 能 诱发 或 终止 心动 过 速 : 中 电 生 i 











室 结 内 折返 。 
图 16-3-16 心房 内 折返 性 心动 无 论 是 心房 内 或 袜 房 结 区 域 折返 性 心 
性 房 性 心动 过 速 治 疗 的 手段 有 很 多 .包括 有 药物 . 电 治疗 
【 室 上 性 心动 过 速 类 型 】 经 导管 融 及 外 科 手 术 等 。 






(一 ) 窦 性 心动 过 速 ” 见 本 竟 第 二 节 * 守 性 心律 失常 ” 临床 上 治疗 首先 采用 兴奋 迷走 神经 的 方法 .有 部 分 串 
部 分 。 者 可 能 有 效 ,如 采用 万 氏 动 作 (Valsalva 动作 ) 、 咳 嗽 .呕吐 
(二 ) 心房 内 或 塞 房 结 区 域 折返 性 心动 过 速 ”心房 内 反射 .按压 眼球 和 按摩 巴 动 脉 灾 . 后 两 种 方法 对 老年 人 应 
折返 性 心动 过 速 的 折返 环 可 在 心房 内 任何 区 域内 。 如 心房 。” 慎 用 。 
激动 顺序 与 密 房 结 - 樟 称 之 为 守 房 结 区 域 折返 性 心动 如 果 以 上 治疗 无 效 可 采用 药物 治疗 ,常见 的 药物 有 普 


































速 ,发 作用 大 多 130 一 140 次 /分 , 侦 高 达 200 次 分 。 。” 罗 帕 负 、 维 拉 帕 米 . 洋 地 黄 类 , 胶 碘 酮 、 关 托 治 尔 等。 

可 发 生 在 任何 年 龄 ,无 性 别 差异 。 由 于 发 作 时 心率 不 十 分 Ws ea 者 合并 有 心 功能 不 全 或 心 绞 阁 或 有 血 流 

快 ,证 状 可 厅 明 显 。 心 电 图 表现 符合 密 性 心动 过 速 ， 心动 过 人 《主流 电 间 步 电 复 很) 

速 发 作 时 有 以 下 特点 ,可 以 为 房 i 心房 调 捕 、 宝 是 根治 的 最 值 方案 。 是 种 类 
、 和 持 诱 发 或 终止 ;不 依赖 心房 内 传导 延 级 。 ”型 的 心动 过 速 标 测 相似 ， a 已 房 (低位 、 陪 





eb 缩 、 





定 房 速 起 捕 点 或 折 
E 内 标 测 。 可 以 


:一 度 工 型 房 室 传 导 阻 灌 而 不 影响 心 。 ”位 )、 冠 状 罕 及 锁 氏 束 
扼 动 相同 ;兴奋 术 赴 神 Ra 
dr 并 样 则 是 一 根 消融 导管 逐 4 进行。 一 般 认为 
为 心房 内 折返 性 心动 过 速 。 常 见于 有 结构 性 心脏 站 的 患 ee 和 A 波 和 本 全 pik 前 20~4oms 并 旦 在 
者 ,其 折返 环 可 位 于 心房 内 任何 部 分 。 发 作 可 阵 发 或 持续 。 入 波 前 有 碎 裂 电位 . 常 为 成 功 靶 点 
无 休止 ,发 作 时 房 这 120 一 240 次 /分 ,常人 与 心动 过 可 个 关 了 波 与 入 波 分 不 消 , 可 选 定 某 一 
的 症状 。 心 动 过 速 发 作 时 有 以 下 特点 :可 因 心 房 阐 激 落 在 we 还 可 用 频 素 和 
心房 相对 不 应 期 内 新 形成 心房 内 传导 延迟 而 诱发 :心房 洲 





i 





















止 刺激 时 心动 过 速 证 不 停 



















动 顺序 与 窗 性 掩 动 顺序 不 同 ; 可 有 房 室 传导 阻 滞 而 个 影响 外 类 tH 和 祭 测 根据 拖带 时 刺激 至 P 
心动 过 速 ;兴奋 迷走 神经 可 终止 心动 全 作 ,也 可 能 不 终 》 速 折返 环 的 缓慢 传导 区 出 站、 证 确 
过 速 是 天 本 为 两 大 类 和 部 位 。 和 寻找 最 敌 的 刺激 信号 至 P 波 CSTDP 问 期 的 部 





止 ( 图 16-3-17)。 目 前 对 该 两 种 心动 
rg 学 次 建议 结 区 威 折返 性 心动 过 迹 册 为 位 :此 处 进行 消融 或 动 的 机 会 





会 下 大 起 捕 标 测 , 正 上 杰 1 
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于 自律 性 升 高 的 房 性 心动 过 速 。 在 窦 律 下 用 等 于 或 快 于 房 
速 的 频率 起 搏 消融 导管 ,如 果 心 房 激动 顺序 与 房 速 时 相 一 
人 可 选择 为 消融 靶 点 。 近 年 
测 技术 的 发 展 给 所 有 类 型 的 房 性 心动 过 速 E 
治 带 来 了 魏 新 的 面 狐 。 可 以 通过 激动 标 测 来 观察 
过 速 的 传导 方向 和 顺序 (使 得 心动 过 速 的 机 制 一 日 了 然 , 是 
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折返 机 制 还 是 局 灶 激 动 ) ,用 来 确定 心动 过 速 的 起 
可 以 用 电压 标 测 来 确定 折返 环 的 可 能 通路 , 取 关 键 





进行 治疗 ,这样 有 的 放 矢 不 仅 显著 增加 ,也 可 


仅 可 以 使 成 功率 


使 患者 的 手术 时 间 和 创伤 及 并 发 症 明 显 地 减少 。 
由 于 目前 临床 实践 中 大 多 采用 的 是 温 控 导管 ( 温 人 









先 ) , 故 一 般 放电 参数 的 设计 温度 为 50 一 55C ,能 1 
40W 。 由 卫视 六 从 密 的 操作 者 澡 用 二 维权 入 米 进 生 
故 选用 冷 盐水 导管 进行 消融 也 变 成 习惯 ,常用 的 参 
为 :温度 43C ,能 量 为 30W, 寺 




















盐水 流量 为 17ml。 必 须 } 
的 是 :由 于 心房 壁 较 薄 , 直流 电 消 融 损伤 较 大 , 易 发 生 心 脏 
穿 筷 。 操 作 应 仔细 小 心 (图 16-3-18、 见 文 末 彩 图 16-3-19) - 


1_1 [Asoste A 00A 人 A 和 和 人 ~ 


一 析 - 忻 -人 一 














图 16-3-18 射频 消融 治疗 房 性 心动 过 速 


图 示 有 侧 房 性 心动 过 速 时 标 测 到 理想 
终止 心动 过 束 





[放电 成 功 地 


(四 ) 房 室 结 折返 性 心动 过 速 ” 房 室 结 位 于 Koch 三 
角 的 前 方 ,位 于 二 尖 辩 三 尖 辩 附着 缘 之 间 的 房 室 甩 内 。 近 
We 其 中 一 
个 为 慢 通 道 ,特点 是 传导 慢 ,不 应 期 短 , 位 于 后 间隔 近 和 冠状 
赛 口 处 ; 另 一 or 村 到 反攻 学 放 未 岂 关 帮 十 
间 肪 前 上 部 。 解 剖 学 上 的 两 个 通道 及 电 生 理 特性 成 为 临床 
上 房 室 结 折返 性 心动 过 速 的 基础 。 
临床 上 房 室 结 内 折返 性 心动 过 速 有 三 种 类 型 : 
。 慢 - 快 型 房 室 结 内 折返 性 心动 过 速 : 约 占 所 有 AVN- 
RT 的 90% 以 上 。 














结 内 折返 性 心动 过 j 
下 内 折返 性 心动 过 
ee 点 : 亿 心 动 过 速 多 由 房展 






















图 16-3-19 “利用 三 维 标 测 技术 射频 消融 治疗 房 性 


心动 过 速 
该 图 为 一 无 休止 性 房 福 心动 过 速 吕 者 .得 在 外 于 术 3 次 





均 未 能 成 功 ,应 用 
到 放电 后 再 也 不 能 诱发 


昌 后 心动 








收缩 所 致 , 诱 发 期 前 收缩 前 
在 110 一 210 次 /分 之 间 波 群 形态 止 党 


er 了 LvaVF 导 联 上 有 道行 的 卫 波 
R-P 过 1/2R-R; 久 发 作 和 终止 常 0 交 
















刺激 迷 
有 一 过 性 室 况 下 进行 心电图 检 
可 时 发 现 有 一 度 房 宇 传 导 阳 汪 , 常 肖 提 未 发 的 心动 过 速 
为 房 室 结 内 折返 性 心动 过 速 。 

1. 心电图 特点 

(1) 室 上 性 的 QRS 波 群 ,频率 130 一 240 次 /分 , 律 
勾 齐 

(2) 可 为 房 性 或 宗 








性 期 前 收缩 诱发 。 

(3) 慢 - 快 型 者 ,道行 P 波 可 落 在 QRS 波 姓 中 或 起 始 
部 或 终 末 部 ,此 时 RP 过 PR; 快 - 慢 型 者 ,逆行 卫 波 可 小 在 
ST 段 或 在 工 波 上 ,此 时 RP>>PR( 图 16-3-20、 图 16-3-21)。 

2. 电 生 理 特 点 

(1) 心房 扫描 可 发 现 AH 出 现 跳跃 式 延长 迷 50ms 以 
上 ,一 般 跳跃 在 70 一 130ms, 也 有 跳跃 达 200ms 以 上 的 (图 
16-3-22) 。 

(2) AH 跳跃 延长 后 可 出 现 室 上 速 。 

(3) 室 上 速 发 作 时 希 氏 束 电 图 可 见 V、A 融合 或 
也 波 位 于 其 前 。 
的 发 作 呈 阵 发 性 





付 加 ， 








亦 可 出 现 陈 发 性 :上位 心动 过 
2 让 次 分 .用 持续 时 间 较 短 ， 在 无 
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图 16-3-20” 室 上 性 心动 过 速 发 作 时 及 压迫 
动 过 速 发 作 时 及 于 
,心动 过 速 





























住 心动 过 速 发 作 ”B.C. 室 上 性 








图 16-3-21 房 室 结 折返 性 心动 过 速 的 心电图 表现 
A,B. P 波 见 不 到 ,P 波 紧 随 QRS 波 ( 慢 - 快 型 折返 ) C. PR 


二 RP( 快 - 慢 型 折返 ) 
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图 16-3-22 








表现 为 心房 于 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 


圭 感 ,有 时 伴 多 尿 。 反 之 ,在 有 器 质 性 心 
| 脏 病 的 患者 ,心动 过 速 频率 超过 160 次 /分 , 且 持续 发 作 时 间 
- 较 久 的 ,可 引起 心 脑 等 器 官 供血 不 足 , 导 致 血压 下 降 、 头 息 、 
奥 辽 甚至 举 搁 . 抽 搞 发 作 ( 阿 斯 综合 征 ), 以 及 心 纹 :急性 
心力 衰竭 ,甚至 狸 死 。 心动 过 速 有 多 次 发 作 倾向 :起 始 发 作 
间 鞭 较 长 ,以 后 逐渐 缩短 ,发 作 频繁 时 可 一 日 歼 次 。 

让 人 » om 

(1) 一 般 治疗 :首先 针对 基本 病因 ,如 充血 性 心力 误 
刘 ,心肌 梗死 , 缺 氧 . 电 解 质 率 乱 、 药 物 中 毒 等 原因 。 如 无 任 
何 诱因 , 则 可 使 患者 安静 .休息 ,有 条 件 给 予 吸 氧 和 和 镇静 剂 
部 分 患者 可 自行 恢复 灾 性 心律 。 

(2) 物理 治疗 ;经 过 上 述 处 理 心动 过 速 仍 存在 , 则 可 采 












用 物理 的 方法 一 一 兴奋 迷走 神经 的 方法 .如 Valsalva 动作 、 
咳嗽 ,呕吐 反射 .按压 眼球 (按压 时 应 用 力 适当 ) 和 按摩 贫 动 
脉 窦 (对 老年 人 应 慎 用 ) ,按压 和 按摩 均 应 仅 按 单 侧 , 切 忌 两 
侧 同 时 按压 。 

(3) 药物 治疗 :上 述 处 理 后 心动 过 速 仍 存在 ,可 i 
物 治 疗 。 三 磷酸 腺 苷 可 静脉 推广, 由 于 有 抑制 密 房 结 
的 作用 ,静脉 推 注 后 可 能 会 出 现 一 争 止 , 故 在 老年 
人 中 应 用 要 小 心 。 维 拉 帕 米 静脉 多 注 (稀释 后 应 用 ) 人 有 
较 好 的 疗效 ,该 药 对 旁 道 无 效 , 如 20 分 钟 后 仍 不 能 终止 ,可 
追加 一 次 ,总 熏 不 超过 15mg 为 安全 。 严 禁 在 短 时 间 内 与 B 
受 体 阻 断 药 联合 应 用 。 如 以 上 药物 仍 无 效 , 可 改 用 营 风 是 | 
酮 、 夺 尼 丁 、 普 重卡 因 酰 胺 、 丙 吡 胺 或 胺 碘 病 ( 表 16-3-3)。 



















表 16-3-3” 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 的 药物 治疗 


作用 机 制 























本 用 药方 法 常用 剂量 

新 福 林 (neo-synephrine) 抑制 结 内 折返 持续 静 滴 / 静 推 。 ”5~10mg 

腺 芽 (adenosine) 抑制 房 室 结 内 折返 迅速 静 注 5 一 10mg 

美 托 洛 尔 (metoprolol) 抑制 房 室 结 及 罕 房 内 折返 静 注 或 口服 0.02mg/kg 或 12. 5 一 25mg 

维 拉 帕 米 (verapamil) 抑制 房 室 结 及 罕 房 内 折返 缓慢 静 注 Ba 

岂 尔 硫 草 (diltiazem) 抑制 房 室 结 及 罕 房 内 折返 缓慢 静 注 0. 15 一 0. 45mg/kg 

帕 酮 (propafenone) 减 慢 多 数 心 脏 组 织 的 传导 更 滴 / 静 注 Ol /Ae 
(amiodarone) 延长 多 数 心 脏 组 织 的 复 极 时 间 静 滴 / 静 注 1 一 2mg/kg 

奎 尼 丁 (quinidine) 减 慢 旁 路 传导 ,降低 自律 性 口服 100~200mg 

本 地 兰 (cedilanid) 抑制 房 室 结 内 折返 缀 慨 前 宇 02~v0d4mg 
(4) 电 复 律 :如 药物 治疗 无 效 或 患者 出 现 血 流动 力学 。 ”性 传导 阻 沾 的 危险 性 亦 随 之 而 增加 ;@ 前 位 法 (Canterior ap- 





改变 (血压 下 降 或 出 现 心力 衰竭 或 合并 有 心绞痛 等 ) 可 选择 
或 直接 进行 同步 直流 电 复 律 。 如 条 件 和 技术 水 平 许可 , 亦 


室 结 












(5) 东 改良 ,有 两 种 方式 ， 
Ll, 房 室 结 慢 径 多 位 于 房 室 结 的 后 
:位 于 房 室 结 的 前 上 方 接 近 希 氏 束 
洪 , 目 前 多 不 采用 。 

常用 的 消融 方法 有 以 下 儿 种 :QD 后 
9 :将 入 线 球 管 位 于 后 前 位 或 丰 








去 ( posterior ap- 










proac, 30 下 将 布 氏 束 
电极 人 Koch 三 角 硕 部 .并 i 波 ,然后 
将 冠状 实 口 与 看 氏 束 连 线 -= 等 六 








高 , 极 少 发 后 三 度 房 





至 中 下 1 3 处 进行 射频 ,此 : 
下,X 线 影 像 见 图 16 3-23; 钨 下 位 法 


室 传导 阻 滞 , 但 成 功效 人 
Ei 


(inferior approach) :是 将 球 


位 于 后 前 位 或 右前 斜 位 30” 


经 前 脉 送 :角质 部 记录 到 清晰 的 二 波 后 





proach) :此 法 了 





E 要 消融 房 室 结 快 径 , 于 1990 年 由 Goy 和 
Lee 首先 采用 。 但 由 于 易 发 生 完全 性 房 室 传导 阻 滞 , 已 很 少 
或 不 用 。 其 方法 为 ,将 X 线 球 管 位 于 后 前 方位 或 右前 斜 30”， 
将 消融 导管 送 至 Koch 三 角 顶 端 记录 到 百 波 后 将 导管 后 撤 
5 一 10mm, 日 波 消失 或 H 波 0.1mV 加 上 A/V 比 宇 1, 即 可 
作为 靶 点 。 








一 般 认为 经 过 上 述 定位 后 消 油 成 功 仙 会 较 大 ,其 成 功 
的 特征 为 消融 过 程 出 现 频率 不 快 的 交界 性 心律 ,交界 性 其 











前 收缩 避 交 界 性 移 捕 ,或 消融 后 交界 性 心律 遂 浙 减少 也 是 
成 功 迹象 ,如 消融 放电 30 秒 后 仍 无 交界 性 心律 ,应 重新 标 
测 。 必 须 





的 是 交界 性 心律 出 现 既 是 成 功 的 银 征 ,也 是 

导 阻 滞 的 迹象 ,应 严格 进行 心 电 监护 。 也 
只 有 消融 时 出 现 交界 性 心律 才能 说 明 消融 电极 确实 
径 所 在 的 交界 区 ,才能 有 成 功 的 希望 。 消 融 慢 径 应 在 突 律 
下 进行 (切记 不 要 在 心动 过 速 时 进行 放电 ) ,间断 出 现 交界 


出 现 三 






训 








将 电 
行 消 ;中 位 法 (midd 
涡 电 报导 管 放置 于 驱 
然 其 成 功率 苘 于 














性 或 短 阵 的 交界 区 心律 (小 于 5 秒 ), 如 无 PR 或 AH 问 期 
下 专 导 险 滞 如 果 在 

i 香 应 在 5 秒 内 个 

传 革 是 可 以 恢复 的 。 有 学 背 


了 后 
与 硕 氏 束 连 
后 位 法 .但 其 损伤 希 氏 旧 形 成 完全 


le 


approach) : 
























图 16-3-23 ”射频 消融 治疗 房 室 结 折 
图 中 显示 导管 成 功 消 









认为 标 测 到 A 波 的 曲折 愈 多 , 愈 碎 烈 , 合 
消融 就 goes 或 者 是 标 测 到 悍 径 电位 (年 要 与 
别 )。 另 外 ,还 需要 记 住 的 是 如 果 开 从 时 仙 现 少 业 交办 心 
律 ,但 以 后 电 中 再 不 出 现 , 此 时 可 以 重复 电 生理 检查 ， 
确定 是 否 慢 径 已 经 消除 。 

近年 来 ,由 于 大 多 数 临床 部 是 应 用 温 
故常 规 参 数 设计 为 温度 55C ,能 量 为 40~50W, 总 有 效 时 
间 以 120 秒 为 限 , 一 般 数 次 放电 后 均 能 成 功 。 
> 改良 成 功 的 指标 有 :中 房 宰 
被 诱发 ;@ 重 复 心房 扫描 无 A-H 跳跃 现象 :@@ 伟 
有 A-H 跳跃 ,但 不 能 诱发 SVT 发 作 (包括 异 丙 上 峭 上 上 
肪 注 注 后 );@ 静 脉 滴 注 异 丙 肾 上 腺 素 后 电 生理 从 查 不 能 诱 
发 SVT 发 作 。 

并 发 症 很 少 发 生 , 我 们 的 经 验 ; 
传导 阻 滞 最 多 见 , 个 见 心包 填塞 。 

) 房 室 折 返 性 心动 过 速 

“心脏 传导 异常 内容 。 
(六 ) 人 esl 2 





管 进行 消融 ， 



















是 小 于 1 中 ,其 中 以 房 室 





次 第 六 地 
演 第 六 站 


参见 本 箱 第 三 3 








该 类 宝 上 速 的 确切 机 制 不 清楚 。 
(七 ) 心房 相 动 ”参见 本 节 下 文 "心房 扑 动 "内 容 。 


> 

(一 ) 赛 性 心动 过 速 “心率 在 140 一 160 次 /分 之 间 的 
ea 动 过 速 鉴别 。 突 发 突 止 的 发 
j 定 不 变 对 规则、 兴奋 迷走 神经 可 使 发 
-的 ,以 室 此 可 能 为 大 。 实 性 心动 过 速 
大 多 逐渐 增 快 或 这 变动 .兴奋 迷走 神经 不 
能 中 正 发 作 





















外 


房 性 心 劲 过 速 伴 2 : 1 房 
100 次 /分 左右 .心电图 中 半数 P 波 可 埋没 在 QRS ; 
因而 常 被 生性 心动 过 速 。 鉴别 诊断 应 注意 在 心电图 
显示 了 波 洛 楚 的 导 联 中 找 出 了 波 的 频率 及 其 与 QRS 波 群 
的 关系 。 

(二 ) 心房 扑 动 











心房 扑 动 大 多 伴 2 : 1 房 室 传导 . 心 








锯齿 形 扑 动 波 ， 柯 补 训 论 》 E 
经 可 使 心 .心电图 显示 明确 
扑 动 波 有 助 于 确诊 。 少 数 房 性 心 速 Ea CC 
300 次 ,分 .与 心房 扑 动 接近 .同时 华 2 
较 难 与 心房 扑 动 鉴别 。 

(三 ) 窄 QRS 心动 过 速 的 鉴别 诊断 
心 内 电 生 理 检 查 结 果 , 后 

表 16-3-4 窄 QRS 心 动 


让 Eee = 神 
形 心房 


上 性 心动 过 



















可 根据 心电图 或 
者 更 具 鉴 别 诊断 价值 ( 表 16-3-34) 。 
速 的 心电图 鉴别 诊断 


卫 波 有 或 无 无 一 一 AVNRT、 加 速 的 AVJ 节律 

P 激动 顺序 右 向 左 . 上 向 下 一 一 SN、A 
右 向 左 . 下 向 上 A.AVJ.AVNRT, 
AVRT 
左 向 右 .下 向 上 一 一 左 心房 、AVRT 
( 左 旁 束 ) 

P-QRS 关系 RP 短 于 PR- 一 AVNRT( 慢 / 快 型 ).P 


在 QRS 终 末 ( 卫 \、 风 假 S 波 .VW 假 





天 于 PR 一 AVRT.P 在 ST 上 
RP 长 于 PR 一 一 SN、A、 快 / 慢 型 AVN- 
RT 、 房 室 慢 旁 束 参与 的 AVRT 





伴 二 度 AVB 时 
伴 BBB 时 

伴 QRS 电 交 苦 
伴 房 室 分 离 





一 -AVRT 
多 见于 AVRT, 亦 见于 AVNRT 
加 速 的 AVJ 节律 ,VT( 起 源 于 来 支 ) 








二 、 室 性 心动 过 速 





【概念 和 分 类 】 


室 






速 . 是 指 起 源 
100 次 分 的 期 部 
查 稚 序 刺 激 所 诱 涝 发 的 ， 


3 3 个 成 3 个 以 上、 频 
0 和 


清关 各 

媚 刘 是 心 内 a 理 答 
6 个 或 以 二 连续 的 心神 
太 作 1 计 问 梢 代 市 













大 汗 心 脏 奖 串 首 、 
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常 伴 有 血 流动 力学 的 改变 ,因此 ,临床 上 情况 都 表现 较为 紧 
急 , 是 心血 管 病 常见 的 急症 之 一 。 

室 速 的 分 类 有 多 种 方法 ,一 般 根据 发 病 机 制 可 分 为 自 
律 性 .折返 性 和 触发 性 室 性 心动 过 速 。 其 他 分 类 方法 有 : 

(一 ) 根据 室 速 持续 时 间 分 类 

1. 持续 性 室 速 ” 指 室 速 的 持续 时 间 达 到 或 超过 30 
秒 , 或 虽 未 到 30 秒 但 出 现 严 重 的 血 流动 力学 改变 。 事 实 
上 , 室 速 发 作 持 续 15 秒 的 ,一 般 都 将 持续 30 秒 或 30 秒 
这 

2. 非 持续 性 室 速 
30 秒 内 能 自行 终止 者 。 

(二 ) 根据 室 速 的 发 作 形态 分 类 

1. 单 形 性 室 速 ” 指 室 速 发 作 时 ,其 QRS 波形 态 稳定 
而 单一 ,大 部 分 室 速 为 此 类 。 根 据 QRS 形态 又 可 分 为 右 束 
支 阻 滞 型 室 速 和 左 束 支 阻 灌 型 室 速 。 

2. 多 形 性 室 速 ” 指 室 速 发 作 时 ,其 QRS 波形 态 不 同 。 
一 般 认为 ,连续 5 个 以 上 QRS 波形 态 不 稳定 且 无 明确 的 等 
电位 线 和 在 多 个 同时 记录 的 导 联 上 QRS 波 不 同步 , 称 为 多 
形 性 室 速 。 其 中 包括 尖端 扭转 型 室 速 。 

(三 ) 根据 室 速 病因 分 类 ” 冠 心病 性 室 速 、 
速 . 再 灌注 性 室 速 . 右 心室 发 育 不 良性 室 速 等 

(四 ) 根据 室 速 是 否 合并 有 器 质 性 心脏 病 分 类 
上 又 可 分 为 病理 性 室 速 和 特 发 性 室 速 。 

) 其 他 分 类 ”临床 上 还 有 一 些 特殊 类 型 的 室 速 。 
例如 具有 遗传 背景 特征 的 室 速 (长 QT 综合 征 、 短 QT 综合 
征 及 Brugada 综合 征 等 ); 具 有 特殊 临床 特征 和 心电图 及 心 
电 生理 的 室 速 (如 儿 茶 酚 胺 敏感 性 室 速 、 分 支 型 室 速 和 尖端 
扭转 型 室 速 等 ) 。 














室 速 的 持续 时 间 未 达到 30 秒 , 在 




















药物 性 室 


临床 





【病因 和 发 病 机 制 】 

室 速 大 多 数 见 于 各 种 类 型 的 器 质 性 心脏 病 ,尤其 是 心 
肌 病 变 广泛 而 严重 的 患者 ,如 冠 心病 伴 急性 心肌 梗死 后 心 
Dd 合并 室 壁 瘤 者 ,心肌 梗死 后 产生 心 电 活动 的 异 

异常 束 支 传导 异常 及 心力 衰竭 等 为 守 速 的 发 
生 提供 了 病理 而 。 
资料 表明 90 纸 以 上 的 扩张 型 心肌 病 存 在 有 
宣 。 户 检 发 现 173 上 日 Ll 患者 有 心 内 膜 广泛 的 疲 
并 形成， 50 兴 以 上 患者 有 心肌 组 织 被 纤维 组 织 取代 ,从 而 为 
折返 的 形成 提供 了 解剖 学 上 的 基础 。 

右 心室 心肌 发 育 不 良 、 肥 厚 型 心肌 病 及 严重 心肌 炎 等 
都 是 由 于 心肌 本 身 的 病变 导 敏 心肌 细胞 的 排 匈 
缺 血 ,心肌 功能 下 降 等 为 室 速 的 发 生 形成 病理 基础 。 

少数 见于 无 明 bon 正常 人 ,如 原 发 性 
QT 间 期 延长 综合 征 、 二 洋 地 黄 反应 、 拟 
委 感 神经 药物 过 重 以 及 抗 心律 失常 药物 .三 环 类 抗 忧 郁 药 
导致 的 继 发 性 QT 间 期 征 长 . 锁 剂 和 须 唆 以 及 低 血 钾 或 低 
侨 镁 所 敏 QT 间 期 延长 等 - 














































1376 


此 外 ,低温 麻醉 ,心肺 手术 或 心 导管 的 机 械 性 刺激 也 可 
导致 各 种 心动 。 室 速 的 电 生理 机 制 大 多 为 折返 
返 环 大 多 位 于 心室 . 束 支 折返 少见 。 少 数 届 异 常 自 仙 HE 
后 除 极 继 发 激动 ,这 类 室 速 通 常 不 能 为 电 生 理 的 程序 刺激 
所 终止 。 












【临床 表现 了 
室 速 的 诱因 常 为 心肌 缺 血 或 心 功能 不 全 


Er 
i el 发 作 RS 心动 过 






及 重要 器 官 基础 en ; 





z 速 发 作 时 . 血 


流动 力 功能 障碍 程度 多 较 严重 . 心 . 心 脑 器 言 供血 不 趾 表 现 
常 较 明显 


临床 症状 可 有 心 改 、 胸 问 、 气 促 \ 胸 痛 、 头 党 、 虹 线 ;下 重 
者 可 有 旦 厥 ,休克 、 阿 -斯 综合 和 : 硅 铬 印 ， 体 属 愉 在 
可 发 现 患者 精神 紧张 , 神 有 的 感 者 脉 摧 
不 易 扣 及 ,有 的 出 现 脉 持 ; 脉 .: 有 的 出 现 血 压 下 降 
或 测 不 出 ;如 有 房 室 分 自动 可 见 大 他 入 波 、 第 一 
心音 强 弱 不 等 \ 偶 及 大 雹 童 :心律 一 般 较 齐 ,但 也 有 心律 不 
齐 , 心 率 一 般 在 130~200 次 ,分 之 间 ,有 时 师 部 可 闻 及 呼 鸣 
音 、` 湿 史 音 等 。 

兴奋 迷走 神经 的 措施 大 多 
发 作 。 





















不 能 终止 室 性 心动 过 速 


〖 心 电 图 表现 】 
1，QRS 波 呈 室 性 波形 , 增 宽 而 变形 , QRS 时 限 之 0. 12 


秒 (图 16-3-24) ;少数 起 源 于 希 氏 束 分 义 处 的 室 速 可 不 超过 
0. 0 


和 ST-T 波 改 











io mt 
性 P 波 下 传 夺 获 心室 ， 


形成 记 冠 分 离 
形成 一 次 所 i 出 现 的 








时 QRS 相同 或 略 有 益 
区 部 


赛 性 P 波 夺 
后 省 形 ; : 
的 在 获 和 融合 波 

很 低 .文献 报道 小 


ty 心 守 
(图 16-3-26) 。 
束 的 有 he :但 临床 发 
可 见 该 现象 
速 发 作 时 QRS 形态 大 多 一 第 ,也 1 
分 别称 为 单 形 和 多 形 。 
党 被 期 前 收缩 诱发 ,其 形态 
ER 





了 侧 合 波 ， 








可 具 多 种 形态 ， 








通常 与 期 前 收缩 - 








上 :终止 前 常 有 1 节律 的 改变 ， 
,转变 前 多 有 心室 这 的 加 速 (图 16.3 


























































































































































































































































































图 16-3-25 ”持续 性 室 性 心动 过 


WO rt 


WM Oe 





图 16-3-26” 室 性 心 \ 动 过 速 时 
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【特殊 类 型 的 室 性 心动 过 速 】 

3 (一 ) 分 支 型 特 发 性 室 速 ” 室 速 发 作 多 为 持续 单 形 性 
(发 作 时 QRS 形态 一 致 ,持续 大 于 30 秒 ), 室 率 160 一 
240 次 /分 ,QRS 多 呈 ( 束 支 阻 滞 )BBB 型 ,起 源 于 右 心室 流 
出 道 的 ,发 作 时 QRS 呈 LBBB 型 ,起 源 于 左 心室 的 则 发 作 时 
QRS 呈 RBBB 型 伴 电 轴 左 偏 ( 图 16-3-28) 。 患 者 大 多 为 青 、 
中 年 ,无 结构 性 心脏 病 证 据 , 部 分 由 运动 或 实 率 增 快 诱发 。 
机 制 可 能 为 触发 所 致 自律 性 异常 。RBBB 型 对 维 拉 帕 米 敏 
感 而 LBBB 型 对 腺 苷 敏感 ,预后 大 多 和 良好, 独 死 率 低 。 














AP AP 一 人 一 一 人 





21 
20 
19 
A A 过 A 4 
24-ABL 号 





图 16-3-28 分支 型 室 速 
腔 内 电 图 示 为 在 希 氏 束 导 联 上 V 波 前 有 束 支 电位 .V-A 
无 关系 


采用 经 导管 射频 消融 术 可 根治 该 类 型 室 速 .成 功率 可 商 达 
90% 以 上 。 

(二 ) 致 心律 失常 型 右 心室 发 育 不 全 性 心肌 病 伴 发 的 
室 速 ”病因 为 右 心室 心肌 先天 性 发 育 不 全 ,超声 心动 图 上 
可 见 右 心室 壁 局 限 性 变 薄 膨 出 及 活动 减弱 动 。 

速 机 制 为 折返 。 多 见于 年 轻 的 男性 ,临床 上 和 常 以 室 速 为 首 
发 症状 。 心 电 图 心律 时 示 为 不 全 性 RBBB. QRS 终 末 
可 见 epsilon 波 (Vi 导 联 上 QRS 波 时 限 超过 120ms, 终 末 部 
出 现 ) , 右 心 导 联 芽 波 倒 置 。 室 速 多 时 单 形 性 持续 发 作 , 发 
作 时 QRS 大 多 呈 LBBB 型 伴 电 轴 右 偏 。 抗 心律 失常 药物 
可 控制 发 作 但 常 不 能 预防 复发 , 独 死 率 商 ,临床 上 多 选用 索 
他 洛 尔 ,也 可 选用 其 他 抗 心律 失常 药物 及 射频 消融 进行 根 
治 ,但 常 又 可 出 现 新 的 室 速 源 灶 。 

(三 ) 儿 茶 酚 胺 敏感 性 多 形 性 室 速 ” 多 见于 无 器 质 性 
心脏 病 的 儿童 ,30% 者 有 家 族 性 独 死 特征 。 为 反复 发 作 的 运 
动 时 多 形 性 室 速 , 常 与 房 速 同时 存在 ,QT 时 限 正 常 ,演变 为 
室 疾 的 可 能 小 。 运 动 可 诱发 。 治 疗 首选 8 受 体 阻 断 药 治疗 。 

(四 ) 尖端 扭转 型 室 速 ”是 较为 严重 的 一 种 室 性 心律 
失常 。 发 作 时 呈 室 性 心动 过 速 特征 ,只 是 增 宽 变形 的 QRS 
波 群 围绕 基线 不 断 扭转 其 主 波 的 正 负 方向 。 每 约 连续 出 现 
3 一 10 个 同类 的 波 之 后 就 会 发 生 扭 转 , 翻 向 对 侧 。 一 般 发 
作 时 间 不 长 , 常 在 十 几 秒 内 自行 停止 ,但 较 易 复发 。 临 床上 
常 表现 为 反复 发 作 心 源 性 尝 及 或 阿 -斯 综合 征 ( 图 16-3- 
0 
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二 1 人 HH 
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i HH HH 村 生生 






































图 16-3-29 ”尖端 扭转 型 室 性 心动 过 束 


【 宽 QRS 心动 过 速 的 鉴别 诊断 】 

室 上 速 伴 束 支 传 导 阻 洁 或 频率 依赖 性 室内 传导 障碍 或 
伴 前 向 预 激 时 ,心电图 表现 为 宽 QRS 心动 过 速 ,与 室 速 
鉴别 常 有 一 定 困难 。 

3rugada 等 1991 年 提出 4 步 鉴 别 诊 断 法 ,鉴别 宽 QRS 
心动 过 速 ,其 标准 为 : 

1. Vi 至 Vi 的 QRS 均 非 RS 增 ( 包 括 rS,Rs、RS) ,诊断 








ENL 
党 


2. 胸 导 联 的 RS 间 期 (R 波 起 点 至 S 波 谷底 ) 如 有 大 于 
100ms 者 .诊断 
3. 有 房 室 分 离 , 诊 断 室 速 。 
4. 发 作 时 QRS 呈 RBBB 型 ,而 Vi 量 RR,4qR、Rs, Vi 时 
QS 或 RS 一 .诊断 室 速 ;发 作 时 QRS 时 LBBB 者 .而 Vi 
或 VV 的 民 波 觉 一 30ms: 或 RS 问 期 一 60ms; Vi 时 QR 或 
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QS, 诊 断 室 速 。 
不 符合 以 上 标准 者 ， 诊断 室 上 速 。 据 称 该 标准 诊断 室 
速 的 敏感 性 和 特 噶 性 分 别 达到 98.7 多 和 96. 5%。 


【防治 

室 速 的 治疗 应 该 采用 个 体 化 方案 。 根 据 不 同 的 患 老 ， 
不 同 的 类 型 ,是 盏 合并 有 器 质 性 心脏 病 以 及 发 作 时 血 流动 
力学 的 状态 米 评 估 和 选择 治疗 方案 。 


(一 ) 急性 发 作 期 的 处 理 











: 复 , 能 便于 
始 选用 150 一 200J ,效果 不 作 时 能 量 应 及 时 加 大 ,情况 紧急 
时 可 直接 选用 300 一 360J。 

2. 如 果 临 床 血 流动 轧 党 汕 稳 定 首 . 可 和 完 选 用 抗 心 律 
失常 药物 治疗 ,无 效 时 再 选择 电 复 律 。 : 般 首 选 利 多 长 
因 : 其 有 效率 在 40 儿 一 00 之 间 所 可 首选 胶 借 酮 ,其 有 











效率 文献 报道 可 达 70 尖 .尤其 对 冠 心病 所 致 
左右 。 对 
注射 终止 室 


洛 尔 静脉 注射 的 转 也 
(分 支 型 室 速 ) 应 } 


90% 以 上 。 






(SS) 慢性 湖 的 处 理 该 其 


预防 由 此 而 引起 的 并 发 
病 的 治疗 、 抗 心律 
疗 及 JEDARY 


ening 党 


碘 酮 . 索 他 洛 尔 、 本 B 受 体 阳 断 
Na enet 


Se 
类 抗 心 律 失常 药物 为 首选 











科 凰 米 施 肪 


Ra 


J 过 65 

































人 者 更 是 首 选 胺 


索 他 滩 尔 。1 
. 1 本 ne 















心脏 病 患 
合 处 理 时 可 以 一 试 .但 对 无 


4 
慌 1! 让 过 世 


室 速 或 ? 


是 . 且 可 反复 







术 仅 公关 用 于 血 流动 力学 
室 速 。 近 年 来 . 随 着 技术 的 不 断 改 进 和 进 # ! 
的 应 用 已 经 能 够 1 下 进行 打 质 Ca 村 
技术 ,CARTO 导入 






入 Ensite 3000 系统 a 





图 16-3-30” 室 性 心动 过 寸 速 消融 前 


Venus 





图 16-3-31 ” 室 速 消融 过 程 中 
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-VV 
加 LL 








16-3-32 ” 室 性 心动 过 速 消融 术 后 表现 为 罕 性 心律 














图 16-3-33 ”为 右 心室 流出 道 部 位 起 源 室 速 的 X 影 像 


1 380 





A 三 1.30mV 
三 1.530mV 








图 16-3-34 ”在 CARTO 系统 下 标 测 到 为 疤痕 相关 性 室 速 ,并 成 功 消融 


108.9 mu/soc 


1AT 
1 Map AFTLR> OI [i 








16-3-35 在 CARTO 系 理想 对 点 位 放电 消融 


成 功 


Lal 
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加 








16-3-36 在 建 右 心室 流出 道 并 寻找 理想 靶 点 位 


刘 最 时 半点 位 放电 后 期 前 出 

















第 三 章 心律 失常 








:超过 异 一 





心律 呈 不 全 性 或 完全 性 干扰 性 房 室 分 离 . 窗 性 心 
位 心律 的 频率 时 . 异 位 心律 被 抑制 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

要 依据 心电图 表现 .并 以 此 与 下 列 情况 相 监 别 ， 
赛 性 心动 过 速 , 心 率 相似 但 起 搏 点 不 同 ; 阵 发 性 异 位 心动 过 
速 ,起 捕 点 相似 ,心率 明显 快 于 非 阵 发 性 者 室 传导 
阻 灌 , 有 房 室 分 离 表现 .但 心房 率 大 多 超过 心室 率 . 而 加 速 
的 异 位 自主 心律 心室 率 则 大 多 超过 心房 率 。 














i A 【治疗 】 
球 课 -RVOT 主要 针对 病因 进行 治疗 。 对 心 功能 良好 的 患者 ,心动 

















和 过 速 本 身 多 不 影响 血 流动 力 状态 . 宜 少 发 展 为 严重 心律 失 
16-3-37 X 线 下 见 球 囊 在 右 心室 流出 道 ,大 头 常 。 发 生 在 器 质 性 心脏 病 心 功能 不 全 的 患者 时 .应 积极 治 
在 寻找 半点 疗 病因 ,防止 导致 心力 诅 竟 等 严重 后 果 。 
3. 外 科 手 术 治疗 ”外科 治疗 的 适应 证 为 心肌 宣 死 后 形 本 _ 
由 心 扑 动 
成 的 室 壁 准 , 或 致 心律 失常 性 右 心室 发 育 不 全 丝 心肌 病 的 病 S 过 对 
外 ,可行 与 室 速 相关 病变 的 切除 。 对 无 器 质 性 病变 的 心脏 可 朱文 青 


行 心 内 膜 或 心 外 噶 慰 测 对 相应 病灶 进行 切 荐 。 有 报道 进行 玫 心房 扑 动 (简称 房 扑 ) 是 一 种 起 源 于 心房 的 异 位 性 心动 
胸 交 感 神经 结 切除 对 长 QT 综合 征 有 效 。 还 有 文献 报道 对 肥 。 ”过 速 .是 心房 快速 而 规律 的 电 活动 .频率 在 250 一 350 次 /分 
厚 型 心肌 病 的 肥厚 的 室 间隔 进行 切除 可 预防 其 发 生 的 狼 死 。 之 间 , 至 少 在 一 个 体 表 心电图 导 联 上 心房 波 间 无 明确 的 等 
4. 植 入 式 心脏 复 律 除 额 器 (ICD) 该 装置 为 各 大 指南 电位 线 。 它 导致 快 而 协调 的 心房 收缩 ,心室 律 多 数 呈 规则 
续 性 和 反复 发 生 的 室 速效 果 较 好 ,但 必须 注意 的 是 该 方法 。 〈 房 室 传导 比例 不 匀 ) ,心室 率 常 在 140~160 次 /分 之 间 , 房 
仅仅 是 治疗 心律 失常 ( 室 速 ) 而 对 病因 无 效 , 且 价格 昂贵 ' 故 。。 扑 分 为 阵 发 性 和 持久 性 两 种 类 型 ,其 临床 发 生 率 较 房 头 少 。 
如 果 有 其 他 方法 能 更 好 预防 和 治疗 应 作为 首选 。 安 装 此 类 房 扑 的 发 生 常 提示 合并 有 器 质 性 心 胜 病 。 
设备 后 还 应 同时 进行 药物 治疗 或 选择 适当 时 机 行 射频 消 本 
术 对 病灶 进行 根治 。 【病因 】 
1. 器 质 性 心脏 病 ” 房 扑 几 乎 总 是 见于 器 质 性 心脏 病 
三 、 加 速 的 异 位 自主 节 律 患者 ,很 少见 于 正常 人 。 最 常见 于 风湿 性 心脏 病 , 以 二 尖 潍 
狭窄 者 最 为 多 见 .其 次 是 冠 心病 .也 可 见于 心肌 病 、 心 肌 炎 、 
为 潜在 起 持 点 自律 性 的 加 速 , 亦 称 非 阵 发 性 心动 过 述 。 ”高 血压 心脏 病 、 慢 性 肺 源 性 心脏 病 、 病 3 : 合 征 、 蘑 
心率 常 在 70 一 130 次 /分 ,个 有 慢 至 60 次 /分 或 快 达 140 些 先 天 性 心脏 病 ( 尤 其 是 房间 陋 缺 损 ) .是 栓塞 .慢性 
次 /分 者 。 由 于 频率 与 突 性 心率 接近 .发 作 的 开始 和 中 止 常 心包 炎 、 急 性 心 
不 易 被 察觉 ,内 而 有 有 " 非 阵 发 性 "之 称 。 按 冲动 发 生 部 位 可 2. 心 外 疾病 ”最 常见 的 为 中 状 腺 功能 亢进 着 
心房 性 罕见 。 因 还 有 心胸 外 科 手 术 后 、 心 导管 检查 .糖尿病 性 酸 中 侮 、 低 
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分 为 房 室 交接 处 心室 性 和 心房 性 
血 钙 、 低 温 、 缺 气 、 急 性 胆 灾 炎 、 胆 右 症 .烧伤 全身 感染 、 蛛 
【病因 和 机 制 】 网 膜 下 腔 出 血 . 尤 其 是 原 有 器 质 福 心脏 病 患 涤 更 易 发 生 
加 速 的 异 位 自主 心律 主要 见于 急性 心肌 炎 、 急 性 心肌 ”精神 过 度 紧 张 激动 过度 闪 均 可 诱发 心房 扑 动 
梗死 注 性 反应 ,心脏 手术 及 麻 阴 过 程 中 。 发 生 仙 制 3. 药物 药物 引起 普 较 少见 .但 可 见于 洋 地 黄 中 可 
为 自发 或 钥 发 的 自律 性 增高 。 4. 正常 人 偶 匈 于 无 器 质 性 心脏 病 的 正常 人 


【临床 表现 和 心电图 表现 】 了 【发 病 机 制 】 


加 速 的 异 位 自主 心 种 本 身 并 无 特 吻 临床 表现 ,发生 于 咱 前 认为 系 心房 内 环形 折返 机 制 所 敏 旋 房 扑 动 . 此 
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二 过 外 局 灶 性 异 位 起 搏 点 自律 性 增高 所 臻 也 可 能 是 因素 1463 汪 \ 交 16 鸭 和 天文 称 半 训 焦 天 竹 它 房 扑 动 , 苑 下、 焉 、 
波 癌 下 的 工 开心 动 : 钨 非典 型 房 扑 , 叉 称 





| 过 一 。 avE 导 联 工 
sc 彼 据 房 扑 大 折返 环 路 的 缓慢 传导 区 是 否 位 于 三 尖 浅 环 号 部 依 蒜 人 往 心房 扑 动 :到 王 ,有 ~aVF 导 F 波 向 上 的 荆 型 
与 下 了 腔 静 脉 交接 的 峡部 .将 心房 扑 动 分 为 :@ 典 型 房 扑 ( 图 它 亡 扑 避 
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16-3-39 ”慢性 心房 扑 动 呈 不 局 比例 





你 江村 忆 万 扑 动 。 个别 病例 有 达 数 生 者 。 
下 和 后 丘 吉 转 变调 来 心房 扑 动 如 为 持续 性 
人 阵 发 性 心房 相 动 


有 地 守重 御 图 代 竹 硬 二 记 二 









而 大 提 碍 大 多 数 为 胁 发 必 . 间 各 


六 宣 人 竹本 证 续 莹 种 , 数 沾 计数 大寿 持续 时 间 具 i 





1 .5 








临床 上 有 无 症状 取决 于 是 





En 础 心脏 病 和 心室 率 


的 变化 。 当 房 室 传导 比例 为 3: 1 与 4 :1 时 ,其 房 扑 的 心 
ee re 向 较 小 ,症状 可 无 或 





轻 , 或 仅 有 轻微 的 心 怪 、 和 胸 闽 等 ; 当 房 室 传导 为 2: 1 甚至 达 
: 1 时 ,心室 率 可 超过 150 一 300 次 /分 . 血 流动 力学 可 明 
or ,精神 不 安 、 恐 恨 、 呼 吸 
困难 等 ,甚至 可 诱发 心绞痛 ,特别 是 老年 患者 或 原 有 心脏 病 






较 严 重 者 ,心室 率 显著 的 增 快 可 诱发 或 加 重心 力 衰竭 的 
发 生 。 

体检 可 发 现 :@O 如 串 者 房 室 旦 规律 传导 (2: 1 或 3: 
1) ,此 时 表现 为 心律 整齐 ; 1~4: 1 甚或 4:1 一 
6 : 1 不同 比例 交 特 下 传 时 , 则 表现 为 心律 不 章 。 此 时 听诊 
第 一 心音 强 弱 不 等 .间隔 不 一 ,应 与 心房 颜 动 鉴别 ;四 运动 
可 加 速 心房 扑 动 的 房 室 传导 比例 ,如 由 +: 1 变 为 2: 1 传 
导 , 心 室 率 可 增 快 并 可 成 倍增 加 ; 当 停止 运动 后 ,心室 率 又 
可 逐渐 恢复 到 原来 的 心率 值 ;@ 压 迫 颈 动 脉 突 可 抑制 心房 
扑 动 的 房 室 传导 比例 ,使 2 : 1 变 为 3 : 1 或 4: 1 等 ,心室 
率 变 慢 。 当 出 现房 室 传导 不 同比 例 时 ,心律 可 不 齐 。 停 止 
压迫 颈 动脉 密 后 即 可 恢复 原来 的 心率 。 


【心电图 特点 】 

1 赛 性 了 波 消失 , 代 之 以 连续 (无 等 电位 线 ) 形 态 、 振 
幅 相 同 、 间 距 相等 ,频率 为 50~350 次 /分 呈 锡 齿 状 或 波浪 
状 (F 波 )。 

2，QRS 波 群 形态 与 衬 性 相同 ,有 了 时 因 下 波 的 影响 ， 
QRS 波 群 形态 可 稍 有 差异 。 

3. 常见 房 室 传导 比例 为 2: 1, 也 可 基 3: 1、 
室 传导 比例 不 固定 者 心室 律 可 不 规则 。 

4. 有 时 下 波 频率 和 形态 不 是 绝对 规则 , 称 不 纯 性 心房 
扑 动 或 心房 扑 动 - 斋 动 。 














451; 房 





【鉴别 诊断 】 

ss 

过 速 进行 鉴别 “心室 率 150 次 /分 左右 的 房间 过 品 

动 过 速 和 室 上 性 心动 过 速 鉴别 。 仔 细 寻 找 心房 i 
及 其 与 QRS 波 群 的 关系 , 辅 以 减 慢 房 室 a 
的 措施 ,不 难 作出 鉴别 。 房 扑 与 心房 率 在 250 次 /分 左右 且 
伴 有 2 : 1 房 室 传导 阴 洲 的 房 速 有 时 难以 鉴别 。 

(二 ) 当 房 扑 星 不 规则 的 房 室 传导 时 应 与 房 襄 及 频 发 
期 前 收缩 或 室 上 性 心动 过 束 等 心律 失常 进行 鉴别 心电图 
检查 可 以 作出 诊断 









心房 扑 动 的 治疗 主要 分 为 两 方面 : 

(一 ) 病因 治疗 “ 山 于 心房 扑 动 大 多 系 器 
所 致 。 因 此 ,治疗 原 发 病 很 重要 。 有 时 当 原 发 病 末 能 纠 止 ， 
心房 扑 动 虽 用 药物 控制 但 很 易 反 复发 作 。 


心脏 病 





第 三 章 
(二 ) 对 症 治疗 


极 短 阵 发 作 的 心房 扑 动 且 无 器 质 性 心脏 病 依据 的 患者 可 以 
观察 外 ,对 其 他 患者 均 应 及 时 纠正 .使 心房 扑 动 转 为 罕 性 心 











律 .至 少 也 应 将 其 心 制 在 正常 范围 内 。 和 阵 发 性 或 持 
续 性 心房 扑 动 的 滩 疗 目的 有 以 下 几 个 方面 :终止 发 作 : 
A. 直流 电 转 复 ;B. 抗 心律 失常 药 : 胺 碘 责 .普罗 帕 本 (心律 









平 ) 以 及 伊 布 利 特等 ;@ 维 持 治 疗 : 当 药物 或 电 转 复 为 突 性 
心律 时 , 需 服 胺 碘 珊 、 普 罗 帕 本 (心律 平 ) 及 索 他 洛 尔 等 药物 
以 维持 疗效 :@ 采 用 导管 射频 消融 术 或 外 科 手 术 可 达 根 治 
目的 。 

有 关 抗 凝 治疗 仍 有 争议 .以 往 的 观点 认为 虽然 有 报道 
心房 扑 动 患者 左 心 耳 血栓 的 发 生 率 但 尚未 证 实在 电 
复 律 后 血栓 栓塞 事件 发 生 率 增高 。 近 年 来 的 文献 报道 认为 
只 要 不 是 窦 性 心律 的 情况 下 均 可 发 生 栓塞 事件 ,也 应 该 进 
行 正规 的 抗 凝 治疗 。 发 生 持续 性 房 扑 (超过 72 小 时 ) 后 如 
需要 转 律 ,更 应 该 进行 正规 的 抗 凝 治疗 后 再 行 转 复 (药物 或 
电 转 复 ) 。 

1. 终止 发 作 

(1) 直流 电 复 律 术 : 电 复 律 是 转 复 罕 性 心律 的 最 有 效 
方法 ,成 功率 可 高 达 94% 一 100%。 最 适用 于 持续 性 心房 
扑 动 而 药物 治疗 无 效 者 。 对 于 预 激 综合 征 合并 心房 扑 动 ， 
或 伴 有 明显 血 流动 力学 障碍 需要 紧急 复 律 的 心房 扑 动 , 宜 
首选 电 复 律 治疗 。 急 性 心肌 梗死 伴 心房 扑 动 者 由 于 心室 率 
过 快 也 应 用 电 复 律 。 通 常 应 用 25 一 50] 即 可 成 功 转 复 。 

电 复 律 的 缺点 :复发 率 高 , 约 有 20% 的 患者 在 复 律 后 
数 天 内 又 复发 。 文 献 报道 转 复 后 又 复发 者 ,在 3 个 月 内 者 
约 有 20% ,在 3 个 月 后 约 有 50%, 在 1 年 后 者 为 66%。 复 
发 率 与 心房 扑 动 持续 时 间 的 长 短 有 关 , 持 续 时 间 长 的 复发 
率 高 。 故 在 复 律 后 应 服用 抗 心律 失常 药物 进行 预防 。 

(2) 药物 转 复 : 药 物 对 心房 扑 动 转 律 效果 欠 佳 ,目前 尚 
无 特别 有 效 的 药物 。 伊 布 利 特 和 维 纳 卡 兰 等 对 房 扑 的 转 复 
带 来 希望 ,文献 报道 有 效率 可 高 达 50% 一 70 吧 。 但 在 国内 
尚 无 产品 。 目 前 国内 主要 应 用 的 药物 如 下 。 

1) 胺 碘 丽 :建议 按 5mg/kg 剂量 将 胺 碘 酮 加 入 5 兴 和 区 
萄 精液 20ml 中 缓慢 静脉 推 注 。 注 射 时 间 不 得 短 于 5 分 钟 。 
15 分 钟 后 如 无 效 可 再 给 予 上 述 剂 量 1 次 。 如 有 效 可 改 用 
维持 量 10 一 20mgy/kg. 加 入 250~500ml 5 闪 葡 萄 糖 液 中 静 
脉 滴 注 24 小 时 。 从 静脉 注射 的 第 1 夫 起 同时 口服 胺 碘 酮 ， 
200mg' 次 ,3 次 日 . 服 7 天 :然后 200mg 次 .2 次 日 .| 
天 ;最 后 200mg ' 次 .1 次 日 维持 。 

2) 普罗 帕 羡 :常规 首 剂 70mg. 稀 释 于 本 
20ml 中 缓慢 静脉 推 注 .10 分 钟 后 如 不 复 律 可 

注 总 芋 ivi 
索 他 洛 尔 

让 20ml 中 。 
转 复 可 重复 i 
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简 萄 糖 液 


lO0mg. 








各 索 他 洛 尔 稀释 于 生 
观察 30 分 钟 .六 
0 左 {fi 


i 1. 5mg kg 齐全 将 
缓慢 静脉 推广 10 分 钟 


转 复 率 在 In 








该 剂 旦 -次 


心律 失常 


心房 扑 动 时 心室 率 常常 明显 增 快 . 尤 吨 导 芭 
以 活动 时 更 明显 .这 对 原 发 病 影响 较 大 . 放 原 则 上 除了 对 情 6 


重复 1 次 .和 区 


1 上 腿 转 


人 


归 
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复 法 :每 次 
可 产生 


常 日 总 量 超 过 320mg/d 
j 半 衰 其 枚 > 且 辽 放量 量 增加 发 生 尖 
一 他 洛 尔 毒 
用 应 人 二 QTezo 55s 时 ， 
窦 性 心动 过 缓 , 心 力 衰竭 者 不 宜 


80mg 2 次 /日 , 通 

















1) 伊 布 利 特 (ibutilide) : 转 复 成 功率 为 53%。 
人 体重 宇 60kg 者 用 lmg 溶 于 5 中 葡萄 糖 液 50ml 内 静脉 组 
慢 推 注 (10 分 钟 ) , 若 心律 失常 仍 未 终止 ,10 分 钟 后 可 重复 
次 。 成 人 本 重 一 60kg 患者 推荐 剂量 为 开始 0.01mg/kg， 
用 。 如 心律 失 上 或 出 现 非 持续 ( 持 名 

显 QT 延长 均 需 立即 停 药 。 在 应 用 该 药 后 至 少 


剂量 成 



































要 留 院 监 测 








要 留 院 监测 4 小 时 以 上 ,有 文献 报道 应 用 该 药 4 小 时 内 仍 
可 发 生 江 性 室 人 性 心律 失常 事件 。 询 注 至 少 4 小 时 以 后 才能 





应 用 1a 和 了 类 抗 心 律 失常 药 。 


剂量 。 





肝 肾 功能 不 全 者 无 须 调整 








5) 洋 地 黄 : 转 复 成 功率 为 40 外 一 60%。 有 报道 第 一 
次 发 生 的 心房 扑 动 用 洋 地 黄 转 复 成 功率 为 900%。 是 既往 
常用 的 首选 药 。 尤 其 适合 伴 发 于 心力 衰竭 时 的 心房 扑 动 。 
不 所 交感 神经 兴奋 时 的 心室 
| 不 满意 。 用 西 地 兰 0. 4mg 加 入 5%% 葡 萄 糖 液 20ml 
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图 16-3-40 














,为 心房 扑 动 时 激 # 








捕 传 导 仍 然 


了 五、 心房 颤动 


〖 心 房 


颤动 的 定义 和 分 类 】 


jiaj Cairial fibrillation, 





AP) 简称 房 闫 , 是 临床 上 


是 指 魏 则 有 序 的 心房 电话 动 风 


议 带 见 的 心律 失常 之 


1386 









动 治 疗 指 南 》。 





名 脉 推 注 至 少 10 分 钟 ., 如 无 效 可 以 再 追加 0. 2 一 
0. 4mg, 但 24 小 时 内 不 应 大 于 1. 2mg。 
2. 预防 发 作 ”在 应 用 上 述 5 种 药物 转 复 有 效 后 可 以 



















继续 口服 如 不 能 转 复 ; 心律 ,但 
有 一 定 的 降 心 宰 可 改 为 口服 。 ww 如 上 上 述 药物 无 
效 不 能 转 复 , 则 以 控 制 心室 车 0 条 的 药物 有 地 
尔 硫 草 和 维 ef 合用 对 维持 窗 











上 心律 下 传 
te 室 传导 隔 济 这 后 安装 ， 心脏 起 扫 器 ;以 
的 目的 ,此 方法 已 极 少 用 于 临床 。 

(2) 经 导管 射频 消融 术 : 典 型 心房 扑 动 ( 工 型 心房 扑 
动 ,峡部 依赖 性 心房 扑 动 ) 消融 成 功率 二 90% ,复发 率 为 
ai 消融 靶 点 在 下 腔 静 脉 开 口 和 三 尖 瘀 环 之 间 的 峡 

, 即 是 心房 扑 动 折 返 环 的 解 齐 关键 部 位 , 行 线性 消融 。 实 
流 术 双向 性 传导 阻 滞 ( 见 文 末 彩 图 16-3-40)。 非 典型 心 
ed 下 型 心房 扑 动 . 非 峡部 依赖 性 心房 扑 动 ) 消 陨 成 功 
< 低 , 常 需要 三 维 标 测 技术 和 普 i 
并 2 的 路 径 、 主 要 以 障 选 择 合理 的 消 柄 


各 径 。 



























峡部 双向 性 传导 阻 江 
针 方 向 传导 也 为 消 






百 右 房 下 起 搏 见 传导 不 能 从 峡部 传导 旺 
方向 传导 


EE 顺 钟 向 传导 


失 , 由 心 





: 导 折 返 环 引 起 许多 小 折返 环 导致 的 房 律 紊 乱 ， 
是 最 产 重 的 心房 电 活动 紊乱 。 无 序 的 闸 动 使 心房 失去 了 有 
效 的 收缩 与 馈 张 , 泵 血 功能 恶化 或 炎 失 。 它 几乎 见于 所 有 
的 器 质 性 心脏 病 , 在 非 器 质 性 心脏 病 也 可 发 生 。 由 于 可 引 
:如 心力 衰竭 和 动脉 栓塞 ,因此 严重 威胁 人 





起 严重 的 并 发 症 
类 健康 


2010 年 欧洲 心脏 病 ; 





(CESO) 会 议 上 公布 『《 心 房 颜 
该 指南 将 房 中 分 为 上 堪 类 :首次 诊断 的 房 同 、 





阵 发 性 房 闫 、 


全 续 性 房 绍 .长 程 持续 性 (long-standing per- 
项 。 该 指南 增加 了 长 程 持续 性 房 
寺 间 超过 1 年 , 拟 采 用 节律 控制 


;大 ,导管 消 由 使 治愈 成 









治疗 新 时 代 的 特殊 名 词 , 姓 庙 置 
为 可 能 ,可 以 遏制 .逆转 房 着 致 房 妆 的 重 构 进程 , 房 闯 不 再 
是 永久 性 疾病 。 

1. 首次 诊断 的 房 颤 (first diagnosed AF) ”第 一 





次 心 电 
图 发 现 为 房 吴 ,无 论 持续 时 间或 房 颜 相关 临床 状况 的 严重 
是 度 如 何 。 

2. 阵 发 性 房 颤 (paroxysmal AF) 
时 ,可 自行 终止 。 虽 然 房 颜 发 作 可 能 持续 到 7 天 ,但 48 小 
时 是 个 关键 的 时 间 点 ,有 重要 的 临床 意义 。 超 过 48 小 时 ， 
房 额 自行 终止 的 可 能 性 会 降低 , 需 考 虑 抗 凝 治疗 。 

3. 持续 性 房 颤 (persistent AF) ” 房 蝗 持 疆 直 
或 者 震 要 转 复 治疗 (药物 转 复 或 者 直接 电 转 复 )。 

4. 长 程 持续 性 房 晤 (long-standing persistent AF) 房 
项 持续 时 间 超 过 1 年 , 拟 采用 节律 控制 策略 , 即 接受 导管 消 
融 治 疗 , 长 程 持续 性 房 闸 是 在 导管 消融 时 代 新 出 现 的 名 词 ， 
导管 De 风 颜 治愈 成 为 可 能 ,因此 , 房 昭 已 不 再 是 "永久 性 ”。 


们 a 


房 头 持续 短 于 48 小 















5. 永久 性 房客 (permanent AF) ”是 指 房 颜 已 为 患者 及 
其 经 治 医师 所 接受 ,从 而 不 再 考虑 节律 控制 策略 的 类 型 : 换 





将 重新 定义 为 





言 之 ,一 旦 决定 采取 节律 控制 策略 ,该 型 房 
长 程 持续 性 房 申 。 

6. 孤立 性 房 赢 (silent AF, 或 无 症状 性 房 颜 ) 是 分 类 
外 较为 特殊 的 一 种 情况 ,患者 可 能 以 偶尔 体检 或 缺 血性 这 
中 或 心动 过 速 心肌 病 为 首发 症状 ,可 以 是 上 述 五 种 类 型 中 
的 任何 一 种 。 


【心房 颤动 的 流行 病 学 】 

; 虞 是 很 常见 的 心律 失常 ,但 在 健康 人 群 " 的 发 
并 不 高 。 而 随 着 年 龄 的 增长 , 房 着 发 生 率 旺 急剧 性 的 
增加 。 据 统计 , 房 丫 总 体 人 群 患 病 率 为 0.4% 一 1.0%， 
et 2 中 一 4 只 ,60 岁 以 后 每 10 年 发 病 增加 1 信 ,80 





岁 以 后 发 病 率 可 达 8% 一 10%。Framingham 心脏 研究 的 
424 Wid 人 





,男性 2.15%, 女 性 1.71%， 
为 4%, 在 心脏 病 的 进展 
=- 率 增加 2 倍 , 如 无 

当 抗 凝 , 脑 卒 中 发 生 率 高 5 倍 。 孤 立 性 房 闫 缺 血性 脑 党 
中 的 危险 增加 仅 发 生 在 60 岁 以 上 的 患者 。 房 头 是 目前 国 
心律 失常 而 住院 的 最 常见 原因 , 仅 在 美国 大 约 有 150 多 万 
慢性 房 颜 患者 。 

国内 一 组 大 规模 流行 病 学 研究 对 14 个 自然 人 相 
29 079 例 进行 了 调查 ,其 中 房 普 叫 病 人 数 为 224 例 , 房 证 患 
打率 为 0. 77 叹 ,根据 中 国 1990 年 标准 人 口 构成 标准 化 后 
为 0. 61% ,其 中 房 疗 患 病 率 在 50 一 59 岁 人 赂 中 为 
0.5 吧 ,而 大 于 80 岁 组 二 升 为 7.5 外 。 中 国 田 性 房 颜 总 发 










的 








第 三 章 


为 0.9 兴 , 略 高 于 女性 的 0.7%(CP 一 0.013) 。 
病因 分 类 结果 显示 .在 所 有 房 闸 患者 中 . 辩 膜 性 、 非 
辩 膜 性 和 孤立 性 房 颜 所 占 比 例 分 别 为 12.9 中 、65. 2 叹 和 
21. 9% 。 非 瘀 膜 性 房 疗 发 生 率 明 显 高 于 淤 膜 性 房 闫 和 扳 立 
性 房 颜 (P<0.01) .其 中 173 为 阵 发 性 房 头 ,273 为 持续 或 
永久 性 房 颍 。 两 组 患者 的 脑 卒 中 患 病 率 相近 (13. 1 党 比 
14.7%). 非 房 颜 人 群 脑 广 中 的 患 病 率 仅 为 2. 36%% ,提示 房 
矣 是 严重 危害 中 国人 健康 的 疾病 之 一 。 



























【病因 】 

房 颜 无 论 性 别 、 年 龄 .有 无 器 质 性 疾病 均 可 发 生 : 但 老 
年 人 居多 。 房 颇 既 可 以 是 心脏 疾病 ,又 可 以 是 全 身 疾病 的 
临床 表现 。 引 起 房 颜 的 病因 很 多 .主要 为 心 胜 本 身 的 疾病 。 
发 达 国 家 以 冠 心病 、 心 肌 疾 病 为 主 ,发 展 中 国家 则 以 风湿 性 
心脏 辩 膜 病 为 最 多 。 老 年 人 可 由 隐匿 的 甲状 腺 功能 亢进 症 
或 房间 隔 缺 损 所 致 。 少 数 房 语 找 不 到 明确 病因 被 称 为 浙 3 
性 房 绍 或 特 发 性 房 闫 。 常 见 病 因 如 下 。 

1. 高 血压 ”高 血 压 在 房 闸 原因 中 的 比率 为 9. 3% 一 
22. 6%, 房 富 的 发 生 与 高 血压 所 致 肥厚 心肌 的 心 电 生理 异 
党 .肥厚 心肌 缺 血 及 肥厚 心肌 纤维 化 有 关 。 由 于 心肌 肥厚 
及 纤维 化 ,心室 顺应 性 减退 ,心房 压 升 高 及 左 心房 增 大 .加 
上 心肌 缺 血 , 从 而 诱发 房 性 电 生理 亲 乱 而 导致 房 闸 。 























2. 冠 心病 在 冠状 动脉 造影 中 显示 有 了 明显 冠状 动脉 
狭窄 者 中 发 生 房 晤 者 占 0.6% 一 0.8%, 急 性 心肌 梗死 者 房 
颍 的 发 生 率 占 10 吧 一 15 中 


3 风湿 性 心脏 洲 膜 病 风湿 性 心脏 多 膜 病 仍 是 房 语 
的 常见 原因 ,尤其 多 见于 二 尖 激 狭窄 合并 关闭 不 全 。 其 中 
二 尖 准 狭窄 患者 中 41% 合 并 有 房 闸 ,而 主动 脉 汶 病 变 发 生 

闯 的 机 会 较 小 。 患 者 发 生 房 颤 的 平均 年 龄 大 约 为 37 岁 ， 
以 女性 居多 。 

4. 肺 源 性 心脏 病 ” 肺 源 性 心脏 病 发 生 房 富 的 报道 为 
4% 一 5%。 和 常 呈 阵 发 性 ,其 原因 与 肺 内 反复 感染 、 长 期 缺 
氧 、. 酸 中 毒 及 电解 质 素 乱 有 关 。 

5. 先天 性 心脏 病 ”在 先天 性 心脏 病 中 房 颤 主要 见于 
房间 隔 缺 损 。 

6. 心肌 病 各 种 类 型 的 心肌 病 均 可 以 发 生 房 颜 ,发 生 
率 在 10 闪 一 50 为 之 间 . 成 人 多 见 , 儿 童 也 可 发 生 。 以 原 发 
性 充血 性 心肌 病 为 主 , 约 占 20%。 

7. 甲状 腺 功能 亢进 ” 房 着 是 甲亢 的 主要 症状 之 一 .号 
阁 中 房 闫 的 发 生 率 在 15%% 一 20 闻 ,老年 人 甲亢 者 可 能 
存在 心肌 的 器 质 性 损害 , 易 发 生 慢性 房 着 。 房 闸 可 能 成 为 
有 些 患者 的 首发 表现 。 

8. 预 激 综合 征 ”需要 提 及 的 是 虽然 预 激 综合 
RE 人 be 
义 献 报道 预 激 综 
12% 2 
在 儿童 叫 




















的 主 








会 很 高 





心律 失常 


房 普 发 
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中 【发病 机 制 】 


| 
| 
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的 解 前 和 尝 基 1 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





目前 的 研究 发 现房 额 的 发 生机 制 主要 涉及 两 个 基本 方 
面 。 一 是 房 颜 的 触发 因素 。 触 发 因素 的 表现 是 多 种 多 样 的 ， 
包括 交感 和 副交感 神经 刺激 、 心 动 过 缓 、 房 性 期 前 收缩 或 心 
动 过 速 、 房 室 旁 路 和 急性 心房 牵 拉 等 。 二 是 房 闸 发 生 和 维持 
的 基质 。 心 房 具 有 发 生 房 颜 的 基质 是 房客 发 作 和 维持 的 必 
要 条 件 , 以 心房 有 效 不 应 期 的 缩短 和 心房 扩张 为 特征 的 电 重 
构 和 解剖 重 构 是 房 颤 持续 的 基质 , 重 构 变化 可 能 有 利于 形成 
多 发 折返 子 波 。 此 外 ,还 与 心房 某 些 电 生理 特性 变化 有 关 ， 
包括 有 效 不 应 期 离散 度 增加 、 局 部 阻 滞 、 传 导 减 慢 和 心肌 束 
的 分 隔 等 。 目 前 认为 房 额 是 多 种 机 制 共 同 作 用 的 结果 。 
(一 ) 折返 机 制 
1. 多 发 子 波折 返 ”Moe 及 其 同事 于 1955 年 提出 的 多 
发 子 波折 返 学 说 占据 着 统治 地 位 。 他 们 认为 波 阵 面 在 心房 
内 传 布 的 过 程 中 分 裂 成 几 部 分 ,从 而 各 自 产 生 具 有 自我 复 
制 能 力 的 “ 子 波 ”。 任 一 时 刻 出 现 的 微波 的 数量 取决 于 心房 
不 同 部 分 的 不 应 期 \ 质 量 以 及 传导 速度 。 异 位 局 灶 快 速 冲 
动 发 放 引 起 的 单个 或 成 对 的 房 性 期 前 收缩 或 心动 过 速 是 房 
额 最 常见 的 一 个 触发 因素 。 房 性 期 前 收缩 可 引起 心房 内 多 
个 子 波折 返 而 导致 房 额 ,但 是 车 心房 内 没有 形成 多 条 折返 
径路 的 基质 ,即使 有 触发 因素 ,也 不 能 发 生 房 额 ; 反 之 ,有 形 
成 多 个 子 波折 返 激 动 的 异常 基质 存在 , 若 没 有 触发 因素 , 房 
额 也 很 少 发 生 或 复发 。 
2, 自 旋 波 折返 ”20 世纪 80 年 代 末 ,Winfree 等 提出 了 
蜂 动 的 自 旋 波 折返 假说 ,认为 自 旋 波 的 产生 与 波 裂 现 象 有 
关 。 心脏 通常 被 点 兴奋 源 产生 的 环形 波 或 线性 兴奋 源 产生 
的 平面 波 所 控制 。 兴 奋 波 的 去 极 化 波 阵 面 之 后 紧 随 着 复 极 
化 带 , 波 阵 面 与 其 复 极 化 波 尾 之 间 的 距离 为 波长 。 平 面 波 
和 环形 波 的 波 阵 面 上 所 有 点 向 前 扩散 的 速度 相对 恒定 ,这 
样 , 波 阵 面 不 可 能 与 复 极 化 波 尾 相 过 。 然 而 ,如 果 心肌 兴奋 
性 恢复 不 一 致 , 波 阵 面 与 复 极 化 波 尾 可 能 在 某 -- 特 定点 遭 
过 而 发 生 波 裂 。 波 裂 形 成 时 , 波 阵 面 曲率 达到 最 大 限度 ,以 
致 兴奋 波 被 迫 开 始 围绕 某 一 小 区 域 旋 转 。 这 一 由 未 被 兴奋 
的 可 兴奋 心肌 组 织 构成 的 区 域 即 为 自 旋 波 核心 或 转子 。 自 
旋 波折 返 的 一 个 显著 特征 是 :其 核心 为 未 被 兴奋 的 可 兴 
己 贞 。 自 旋 波 折返 的 主旨 在 于 房 颜 的 有 序 性 , 即 貌 似 随机 
ee 质 上 是 某 一 确定 机 制 所 决定 的 有 序 活动 。 
二 ) 触发 机 制 ” 早 在 1953 年 Scherf 等 就 提出 异 位 局 
晶 是 房 矣 发 生机 制 的 假说 。 


















































































Haissaguerre 等 首 

灶 和 (或 ) 其 冲动 引起 的 房 性 期 
条 收缩 来 治疗 阵 发 性 房 辣 取得 了 成 功 ,并 发 现 肺 静脉 的 异 
应 兴奋 灶 可 通过 触发 和 蝶 动 机 制 发 动 和 维持 房 闫 .而 绝 大 


多 数 异 位 兴奋 灶 (90 兴 以 乒 ) 在 肺静脉 内 , 尤 下 右 的 


永 。 肝 静脉 内 心肌 袖 (myocardial sleeve) 是 7 





由 。 组 织 学 上 可 看 到 肺静脉 和 人口 处 的 平滑 肌 细 
纪 中 有 模 纹 肌 成 分 : 即 心 肌 细 胞 旦 袖 在 样 延伸 到 肺静脉 内 








而 且 上 肺静脉 比 下 肺静脉 的 袖 套 样 结构 更 宽 更 完善 ,形成 心 
肌 袖 。 腔 葛 脉 和 冠状 静脉 窦 在 胚胎 发 育 过 程 中 亦 可 形成 肌 
袖 , 并 有 这 种 可 以 诱发 房 颤 的 异 位 兴奋 灶 存 在 。 异 位 兴奋 灶 
也 可 以 存在 于 心房 的 其 他 部 位 ,包括 界 嵌 (crista terminalis) 、 
房 室 交 界 区 、 房 间隔 、Marshall 韧带 和 心房 游离 壁 等 。 

(三 ) 自主 神经 机 制 ”心房 肌 的 电 生理 特性 不 同 程度 
地 受 自主 神经 系统 的 调节 。 许 多 研究 发 现 自主 神经 张力 改 
变 在 房 颤 中 起 着 重要 作用 。Coumel 等 称 其 为 神经 源 性 房 
疾 , 并 根据 发 生机 制 的 不 同 将 其 分 为 迷走 神经 性 房 闫 和 交 
感 神经 性 房客 两 类 。 前 者 多 发 生 在 夜间 或 父 后 ,尤其 多 见 
于 无 器 质 性 心脏 病 的 男性 患者 ; 后 者 多 见于 白 屋 ,多 由 运 
动 ,情绪 激动 和 静脉 滴 注 异 丙 肾上腺 素 等 诱发 。 迷 走神 经 
性 房 颜 与 不 应 期 缩短 和 不 应 期 离散 性 增高 有 关 ; 交 感 神经 
性 房 颜 则 主要 是 由 于 心房 肌 细胞 兴奋 性 增高 、 触 发 激动 和 
微 折返 环形 成 。 而 在 器 质 性 心脏 病 中 ,心脏 生理 性 的 迷走 
神经 优势 逐渐 丧失 ,交感 神经 性 房 昭 变 得 更 为 常见 。 

(四 ) 其 他 电 重 构 在 房 站 的 发 生 和 发 展 中 也 起 着重 
要 的 作用 , 房 额 时 心房 有 效 不 应 期 的 缩短 可 导致 房 丫 的 发 
作 频 率 增加 ,发 作 持续 时 间 延 长 ,即使 没有 器 质 性 病变 者 ， 
仅 电 重 构 也 能 使 房 颤 发 作 并 持续 。 电 重 构 的 主要 机 制 是 离 
子 通道 的 重 构 。 多 数学 者 认为 短暂 外 向 性 钾 电 流通 道 .上 
型 Ca? “通道 及 电流 密度 的 下 调 ,在 心房 电 重 构 的 发 生 和 维 
持 中 发 挥 着 重要 的 作用 。 


【临床 症状 】 

房 闫 的 临床 表现 为 多 样 性 , 既 可 有 症状 ,也 可 无 症状 ， 
即使 对 于 同一 患者 亦 是 如 此 。 房 申 的 症状 取决 于 发 作 时 的 
心室 率 , 心 功能 ,伴随 的 疾病 、 房 额 持续 时 间 以 及 加 者 感知 
症状 的 敏感 性 等 多 种 因素 。 大 多 数 忠 者 感觉 有 心 尾 .呼吸 
ge 胸痛 ,疲乏 、 头 晤 和 黑暗 等 症状 ,部 分 患者 还 有 多 尿 表 

现 。 部 分 房 颤 患者 无 任何 症状 ,仅仅 是 在 体检 或 偶然 的 机 
会 出 现房 颜 的 严重 并 发 症 ,如 卒中 、 栓 塞 或 心力 训 竭 时 才 被 
发 现 。 有 些 患 者 有 左 ， 心室 功能 不 全 的 症状 ,可 能 继 发 于 房 
疗 时 持续 的 快速 心室 率 。 量 厂 并 不 常见 ,但 却 是 一 种 严重 
的 并 发 症 , 常 提示 存在 窦 房 结 障碍 及 房 室 传导 功能 异常 或 
存在 房 富 转 律 过 程 中 血 检 形 成 后 脱落 所 致 。 


【心电图 表现 】 

房 厌 的 心电图 表现 (图 16-3-41) 为 ;OP 波 消失 代 之 以 
大 小 .形态 及 时 限 均 不 规则 的 额 动 波 (f 波 ) ;频率 在 350 一 
600 次 /分 江波 可 以 相当 明显 类 似 不 纯 房 扑 ;也 可 以 纤细 而 
难以 辨认 ;@R-R 间距 绝对 不 规则 。 

房 业 时 的 心室 率 取决 于 房 室 结 的 电 生 理 特性 、 迷 走神 
经 和 交感 神经 的 张力 水 平 , 以 及 药物 的 影响 等 。 如 果 房 室 
传导 正常 , 则 伴 有 不 规则 的 快速 心室 反应 ;如 果 合 并 房 宁 阻 
滞 , 由 于 房 室 传导 系统 发 生 不 同 程度 的 传导 障 倡 ,可 以 出 现 
长 RR 间 期 。 但 是 , 房 疗 时 由 于 房 宣传 导 组 织 生 旦 不 应 期 
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16-3-41 ”心房 颤动 


图 中 所 示 为 了 波 消失 .出 现 不 规则 的 1 波 ,心室 率 不 整 


的 干扰 、 连 续 的 隐匿 性 传导 .睡眠 时 迷走 神经 张力 增高 以 及 ” 齐 .R-R 间 期 相差 仅 0.02~0. 04s;@ QRS 波 很 少 呈 右 束 支 
影响 心脏 自主 神经 张力 的 因素 亦 可 造成 室 ee 阻 滞 图 形 , 无 预 激 波 ; 四 可 见 到 心室 夺 获 .有 室 性 融合 波 ; 


引起 长 RR 间 期 。 房 显 患 者 发 生长 间歇 较为 @ 室 性 心动 过 速 发 作 前 后 的 心电图 可 出 现 同 一 形态 的 室 性 
,所 以 普通 心电图 上 出 现 长 RR et 期 前 收缩 。 
ed 并 高 诬 房 室 传导 阻 滞 。 患者 在 清醒 状态 下 频 发 RR 预 激 综合 征 伴 心房 瘦 动 的 特点 (图 16-3-42) 是 :@ 心 室 








间 期 宇 3. 0s, 同 时 伴 有 与 长 RR 问 期 相关 症状 者 ,作为 房 蛛 。 率 多 在 180~240 次 /分 ;@ 心 室 节 律 绝 不 规则 .R-R 间 期 相 
治疗 时 减 药 、 停 药 或 值 和 心脏 起 搏 器 的 指 征 可 能 更 有 价值 。 ” 差 可 大 于 0.03~0. 10s;@QRS 波 宽大 畸形 ,但 起 始 部 可 见 
房 赢 时 如 果 出 现 规则 的 RR 间 期 , 常 提示 房 室 阻 滞 、 室 性 或 ”到 预 激 波 ;@@ 无 心室 夺 获 故 无 宝 性 融合 波 :加 发作 前 后 . 心 
交界 性 心律 。 如 出 现 RR 间 期 不 规则 的 宽 QRS 波 群 , 常 提 ”” 电 图 可 见 到 预 激 综 合 征 的 图 形 。 
示 存 在 房 室 旁 路 前 传 或 束 支 阻 滞 。 (四 ) 心房 颤动 与 房 室 交接 区 性 心律 的 鉴别 ”在 某 些 
情况 下 ,心房 颤动 的 波 非常 细小 ,以 致 常规 心电图 上 不 能 
【鉴别 诊断 】 明显 地 显示 出 米 , 此 时 容易 误诊 为 房 室 交接 区 性 心动 过 速 。 
(一 ) 心房 阁 动 伴 室内 差异 性 传导 与 室 性 期 前 收缩 的 。 但 心房 语 动 时 心室 律 是 绝对 不 规则 的 ( 伴 三 度 房 室 传导 阻 
鉴别 ” 室 性 期 前 收缩 的 特点 为 :DVi 导 联 QRS 波 呈 单身 灌 除 外 ) ;而 房 室 交接 区 性 心律 是 绝对 名 齐 的 。 此 外 .如 能 
或 双向 型 ,Vi 旦 QS 或 rS 型 ;加 以 左 束 支 阻 滞 多 见 ;@ 有 固 ”加 大 增益 上 波 可 能 会 出 现 。 如 能 在 特殊 导 联 (如 食管 导 联 ) 
定 的 联 律 间 期 ,后 有 完全 性 代 偿 间歇 ;@ 畸 形 QRS 波 的 起 。 描记 至 波 , 即 可 确诊 为 心房 闫 动 。 
始 向 量 与 正常 下 传 者 不 同 。 村 
(二 ) 心室 内 关 异性 传导 与 性 心动 过 入 的 【心房 关 动 的 治疗 】 
鉴别 Q@ 前 者 的 节律 大 多 绝对 不 规则 : 心率 极 快 时 才 基 本 众所周知 ,无 论 何 种 类 型 的 房 颜 在 临 床上 均 能 产生 诸 
规则 ,而 后 者 基本 规则 (R-R 间 期 相差 仅 在 0. 02 一 0 04s) 多 不 良 后 果 : 所 以 需 加 以 预防 和 治疗 。 治 疗 的 主要 原则 有 : 
或 绝对 规则 ;@ 前 者 QRS 时 限 多 为 0.12 一 0. 14s， 易 变 性 尽量 寻找 引起 房 额 的 基本 病因 并 加 以 治疗 .如 纠正 心脏 
大 ;而 后 者 QRS 时 限 可 大 于 0. 14s, 如 之 0. 16s 则 肯定 为 室 淤 膜 病变 ,纠正 低 血压 .改善 心脏 功能 、 心肌 人 鳞 租 ,控制 甲状 
性 ， 心动 过 速 ,此 外 易 变性 小 ;四 前 者 无 联 律 间 期 也 无 代 偿 问 腺 功能 亢进 等 ;加 消除 易 患 因素 , 转 复 和 维 性 心律 ; 
欣 , 后 后 者 有 联 律 间 期 并 固定 ,发 作 终止 后 有 代 偿 间 时 ;前 地 预防 复发 :加 控制 心室 率 ;@ 预 防 恰 塞 并 发 症 . 沽 少 病 残 








































:融合 波 而 后 者 有 ;@Vi 一 Vi 导 联 QRS 波 方向 一 率 提高 患者 生活 质量 ,延长 生命 。 
致 ， 部 条 上 或 5 向 下 ,高 度 提示 室 性 心动 过 速 ;@ 如 出 现 连 (一 ) 病因 治疗 ” 房 昭 的 病因 治疗 公关 重 些 .积极 治疗 
续 畸 形 QRS 波 时 ,如 电 轴 发 生 方向 性 改变 者 。 多 为 室 性 心 。” 原 发 性 心脏 病 才 容易 使 房 蚌 转 揽 为 密 性 心律 ,并 使 之 转 复 
动 过 速 (扭转 型 室 性 心动 过 速 )。 后 长 期 维持 。 即 使 不 能 治愈 病因 ,能 解除 血 流动 万 学 异常 


(三 ) 预 激 综 合 征 合并 心房 额 动 与 室 性 心动 过 速 的 鉴 ”也 很 重要 。 在 冠 心病 、 高 血 床 、 心 肌 病 等 情况 下 ,如 心肌 缺 
别 ” 室 性 心动 过 速 的 特点 是 :心室 率 在 140 一 200 次 /分 ， 血 改 善心 误 纠 让、 血 太 控制 良好 , 房 闫 转 复 的 机 会 增加 六 
大 于 180 次 /分 者 少见 ;@ 心 室 节 律 可 稍 有 不 齐 或 完全 和 整 。 ”能 长 时 间 维 持 灾 性 心律 。 风 湿性 心脏 病 一 尖 注 锋 窜 评 谊 馈 
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循环 系统 疾病 

















图 16-3-42 ”心房 额 动 合 并 预 激 综合 征 
图 中 所 示 为 心房 疗 动 ,快速 性 心室 率 ( 绝 对 不 齐 ) ,合并 有 预 激 综合 征 


患者 ,实行 手术 去 除 病 因 后 许多 上 患者 能 在 复 律 后 长 期 维持 
窦 性 心律 。 
(二 ) 药物 治疗 ”心房 颤动 的 药物 治疗 包括 药物 复 律 、 
控制 心室 率 及 抗 凝 。 
1. 药物 复 律 ”目前 国内 临床 上 常用 于 复 律 的 药物 有 
胺 磺 酮 ,普罗 帕 酮 ,多 菲 利 特 、 伊 布 利 特等 。 
(1) 药物 复 律 的 适应 证 :@ 持 续 性 房 额 小 于 半年 ,或 经 
超声 检查 证 实心 房 内 无 血栓 ;@ 对 于 阵 发 性 房 额 患者 ,在 房 
频 发 作 或 发 作 间歇 期 均 可 以 治疗 ;@@ 电 复 律 后 用 药物 维持 
密 性 心律 。 
(2) 药物 的 选择 :在 心房 颤动 进行 药物 复 律 时 应 该 尊 
守 的 临床 选 药 原则 是 ， 
1) 无 器 质 性 心脏 病 的 阵 发 性 心房 颤动 及 有 器 质 性 心 
脏 病 (但 非 冠 心病 亦 不 伴 左 心室 肥厚 ) 的 阵 发 性 心房 颤动 
者 ,可 首选 Tc 类 药 如 普罗 帕 酮 ,次 选 索 他 洛 尔 、 伊 布 利 特 
(ibutilide) 。 若 仍 无 效 , 可 选用 胺 碳 酮 ,但 也 可 作为 首选 。 
2) 有 器 质 性 心脏 病 或 心力 衰竭 者 : 胺 碘 珊 为 首选 药 。 
3) 冠 心病 (包括 急性 心肌 梗死 ) 合 并 心房 着 动 者 :应 首 
选 胺 碘 羡 ,次 选 索 他 洛 尔 。 
4) 迷走 神经 介 导 性 心房 额 动 :选用 胺 碘 酮 ,或 腕 碘 柄 
与 须 卡 尼 联 合 应 用 ,也 可 用 丙 吡 胺 。 
应 该 注意 的 是 对 器 质 性 心脏 病 合并 心房 冶 动 患者 , 尤 
其 是 冠 心病 和 心力 训 竭 患者 ,应 尽量 选用 胶 碘 酮 、 索 他 洛 
和 尔 , 避 免 使 用 Ta 类 ( 硅 尼 丁 ) 和 Tc 类 (普罗 帕 酮 ?药物 。 
胺 而 酮 静脉 注射 转 复 房 丫 的 成 功率 为 34 儿 一 69%% . 口 
服 转 复 成 功率 在 15%~40%, 但 由 于 其 严重 副作用 临床 应 
用 受到 限制 。 
薄 罗 帕 酮 静脉 注射 可 以 转 复 房 闯 ,对 近期 发 生 者 效果 
较 好 ,其 特点 是 不 良 反 应 较 少 ,但 对 合并 器 质 性 心脏 病 者 应 
愤 用 。 
伊 布 利 特 静 脉 注射 后 1 小 时 左右 起 效 .其 转 复 房 扑 效 
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果 较 房 颤 好 。 对 长 程 房 颤 效果 差 ,文献 报道 大 约 有 4% 忠 
者 注射 后 发 生 扭转 型 室 速 , 且 在 女性 更 易 发 生 ,因此 ,应 用 
时 应 在 监护 下 进行 ,用 药 后 监护 时 间 不 少 于 5 小 时 。 

目前 很 少 应 用 硅 尼 丁 和 普 鲁 卡 因 酰 胺 进行 转 复 , 主要 
是 考虑 其 严重 的 不 良 反应 , 丙 吡 胺 和 索 他 洛 尔 转 复 房 旺 效 
果 不 确定 。 

近年 来 ,新 药 在 房 颤 转 复 中 逐渐 占有 一 定 地 位 ,如 决 奈 
达 隆 和 维 纳 卡 兰 等 对 房 颤 的 转 复 有 较 好 的 疗效 。 

决 奈 达 隆 , 是 一 种 新 型 代 类 抗 心律 失常 药物 ,其 结构 与 
胶 碘 酮 结构 相似 ,但 不 含 碘 , 心 外 不 良 反 应 少 ,常用 剂量 为 
400mg 每 日 两 次 ,临床 试验 其 能 降低 房 同 患者 心血 管 病 的 
住院 率 和 心律 失常 的 病死 率 , 但 维持 窦 律 的 有 效 性 不 及 胺 
仙 丽 ,指南 推荐 为 轻 或 无 器 质 性 心脏 病 非 永 久 性 房 颤 的 一 
线 用 药 ,但 禁用 于 心 功能 NYHA 而 ~~ 人 级 心 误 和 新 近 (4 
周 内 ) 仍 有 失 代 偿 的 心 训 患 者 。 

维 纳 卡 兰 (vernakalant) : 维 纳 卡 兰 是 目前 市 场 上 第 一 个 
心房 选择 性 的 房 昭 治 疗 药物 ,其 同时 作用 于 钠 离子 和 钾 离 子 
通道 。 该 药 经 过 肝脏 色素 Ps 2D6 同 工 酶 代谢 ,半衰期 大 约 
在 4 一 8 小时, 均 不 受 年 龄 . 肾 功能 及 其 他 药物 等 影响 。 该 药 
引起 室 性 心律 失常 的 副作用 发 生 率 低 。 目 前 维 纳 卡 兰 被 欧 
盟 批准 用 于 新 近 发 生 房 粕 ( 非 外 科 手 术 患 者 发 作 时 间 挟 7 
天 ,手术 后 患者 发 作 时 间 <3 天 ) 的 成 年 患者 的 复 律 治疗 。 

2. 控制 心室 率 ” 对 于 已 不 适合 药物 转 复 或 药物 及 电 
复 律 转 复 失 败 的 老年 患者 ,治疗 目的 则 是 控制 心室 率 。 是 
前 常用 药物 有 ， 

(1) 洋 地 黄 :对 于 有 明显 症状 或 伴 有 血 流 动力 学 变化 
的 快速 房 辣 ,应 及 时 控制 心室 率 , 洋 地 黄 是 最 常用 十 减 慢 心 
率 的 药物 。 

1) 西 地 兰 ; 用 于 急性 房 吴 的 常 
溶 于 5% 葡 箱 糖 20ml 中 缓慢 静 
半 小 时 后 酌情 重复 上 述 剂 量 。 尖 要 注意 的 是 西 地 关 有 促进 
























































.2 一 0.4mg 





















激动 经 旁 道 传导 的 作用 .对 于 预 激 综合 征 伴 房 闫 要 慎 用 。 
2) + 目前 控制 心 常用 的 药物 , 适 







用 于 慢性 房 闫 控制 心室 
一 次 口服 。 地 高 辛 的 f 
结 , 从 而 减 慢 房 室 传导 降低 心室 率 。 
(2) B 受 体 阻 断 药 :此 药 也 常用 于 减 慢 上 者 的 心 
室 率 ,主要 用 于 增强 运动 时 房 申 心室 率 的 控制 ,对 静 息 时 的 
心室 率 也 有 控制 作用 并 可 使 心室 律 相 对 规则 ,可 与 地 尚 辛 
合用 ,其 作用 机 制 为 直接 抑制 房 室 传导 。 常 用 药 为 美 托 洛 
尔 , 阿 替 洛 尔 . 比 索 洛 尔 等 。 

(3) 钙 通 道 阻 断 药 : 主要 指 非 二 氨 吡 喀 类 钙 通道 阻 断 
药 ,如 维 拉 帕 米 .地 尔 硫 草 ( 硫 氮 唑 珊 ). 可 延长 房 室 结 不 应 
期 , 减 慢 房 室 结 传导 速度 ,可 减 慢 安 甫 及 运动 时 房 颤 的 心室 
率 ,特别 是 当 患 者 合并 有 支气管 炎 支 气管 哮喘 时 , 宜 首先 采 
用 维 拉 帕 米 静脉 用 药 5 一 10mg 缓慢 静 注 ,口服 120mg/d, 分 
3 次 口服 ;地 尔 硫 草 主 要 为 口服 用 药 ,30~60mg,3 次 /日 。 

(4) 胺 碘 酮 : 因 其 具有 预防 狼 死 的 作用 ,可 以 作为 控制 
心室 率 药物 之 一 。 临 床上 应 用 ,疗效 较 佳 。 

(5) 非 药 物 治疗 ; 当 药 物 控制 不 满意 时 .可 采用 经 导管 
消融 房 室 结 , 并 植 人 永久 性 心脏 起 捕 器 来 达到 控制 心室 率 
的 目的 (参见 导管 消融 )。 

3. 预防 房 额 的 复发 ” 即 复 律 后 塞 性 心律 的 维持 。 无 
论 是 药物 复 律 还 是 电 转 复 灾 性 心律 后 .都 需要 药物 来 维持 
塞 性 心律 , 如 不 维持 1 年 内 房 蝴 的 复发 率 可 达 70 闪 一 
75%。 一 般 来 说 所 有 用 于 复 律 的 药物 均 可 用 作 预 防 房 斋 的 
复发 。 在 选用 抗 心 律 失常 药物 预防 房 闫 复发 时 ,除了 应 注 
意 患 者 的 年 龄 ( 盖 60 岁 ) .基础 心脏 病 类 型 ,病变 程度 ` 房 关 
持续 的 时 间 ( 尖 3~6 个 月 )、 心 功能 (看 级 以 上 ) 之 外 ,还 要 
评估 药物 的 有 效 性 ,安全 性 及 耐 受 性 。 现 有 的 抗 心律 失常 
药物 在 维持 衬 性 心律 中 , 虽 可 改善 患者 的 症状 ,但 有 效 性 
差 , 副 作用 较 多 , 且 不 降低 总 死亡 风险 。 选 择 药 物 应 在 考虑 
其 疗效 的 同时 注意 以 下 问题 :@ 胜 器 的 毒性 反应 :普罗 由 
酮 ,所 卡 尼 、 索 他 洛 尔 , 多 菲 利 特 ` 丙 吡 胺 对 及 器 的 毒性 反应 
相对 较 低 ;@@ 致 心律 失常 作用 :一 般 说 来 ,在 结构 正常 的 必 
脏 , Te 类 药物 很 少 诱发 室 性 心律 失常 。 在 有 器 质 性 心脏 
病 的 患者 , 致 心律 失常 作用 的 发 生 率 较 高 ,其 发 生 率 及 类 型 


&。 用 法 一 般 为 0. 125 一 0. 25mg/d 
过 迷走 神经 作用 于 房 室 
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第 三 章 心律 失常 






个 适当 的 8 受 体 阻 断 药 ;@ 若 合并 预 激 综 
室 旁 路 行 射 频 消 疗 : 电 对 迷走 神经 性 
抗 胆 碱 能 活性 .疗效 肯定 ;不 宜 使 用 胺 础 
定 的 8 受 体 阻 断 作用 .可 加 重 该 关 多发 作 :对 
性 房 闫 :,B 受 体 阻 断 药 可 作为 一 线 治 疗 药物 .此 外 还 可 选用 
索 他 洛 尔 和 胶 珊 丽 :@ 〇 对 孤立 性 可 先 试用 8 受 体 阻 断 
药 : 普 罗 帕 酮 、 索 他 洛 尔 和 氮 卡 尼 的 疗效 肯定 ;上 受 碘 融和 多 
非 利 特 仅 作 蔡 代 治 疗 。 

此 外 ,近年 来 流行 的 房 颤 的 上游 治疗 "对 预防 复发 有 
一 定 作 用 。 即 通过 预防 高 血压 、 心 功能 不 全 、 炎 症 或 外 科 术 
后 房 颜 等 心肌 重 构 ,进一步 阻止 房 头 发 生 或 减少 房 头 的 发 
作 频 次 及 延缓 发 展 为 持续 性 房 着 的 进程 主要 方法 有 
管 紧 张 素 转换 酶 抑制 剂 (ACED ,血管 紧 张 素 受 体 持 抗 药 
(ARB) 、 荆 固 酮 持 抗 药 、 他 汀 类 和 多 形 不 饱和 脂肪 酸 等 。 
您 来 愈 多 文献 证 据 显示 这 些 非 抗 心律 失常 药物 对 房 闫 的 一 
级 和 二 级 预防 有 一 定 作用 。 

4. 抗 凝 治疗 ”心房 疗 动 最 大 的 并 发 症 就 是 血 检 栓塞， 
无 论 是 在 房 跨 时 或 在 药物 或 电 复 律 前 均 需 要 进行 抗 雍 活 
老年 房 头 患者 并 发 血栓 栓塞 的 年 发 病 率 达 5 兴 , 为 非 房 申 患 
者 的 6 倍 。 房 额 时 心房 失去 有 效 的 收缩 ,血液 在 心房 内 将 沾 
有 利于 血栓 的 形成 。 血 栓 脱 落后 随 血 流 移动 导致 全 身 不 同 
部 位 的 栓塞 。 因 此 ,大 多 数学 者 主张 积极 子 以 抗 凝 治疗 。 

在 2010 年 的 欧洲 指南 (欧洲 心律 学 会 .EHRA) 首 次 提 
出 了 根据 房 颜 相关 症状 积分 进行 分 级 。EHRA I :无 任何 
症状 ;EHRA I :症状 轻微 ,日 常 活动 不 受 影 响 ;EHRA 了 : 
症状 严重 ,日 常 活动 受到 影响 ;EHRA 坟 : 致 残 性 症状 .无 
法 从 事 日 常 活动 。 需 要 注意 的 是 ,EHRA 积分 相关 的 症状 
只 与 房 颜 相 关 , 当 房 颤 转 复 为 窦 性 心律 或 心室 率 控制 后 . 相 
应 的 症状 将 消失 或 减轻 。 房 颤 相 关 症 状 的 EHRA 分 级 是 
治疗 策略 的 选择 重要 依据 ,推荐 用 EHRA 积分 评价 房 着 相 
关 症 状 的 严重 程度 。 

新 指南 还 对 在 卒中 和 血栓 栓塞 的 危险 分 层 方面 提出 了 
新 的 评分 系统 一 一 CHA:DS VASc 积分 ( 表 16-3-5) 。 与 过 
去 比较 ,在 CHADS; 积 分 基础 上 将 年 龄 宇 75 岁 由 1 分 改 为 


合 征 .应 首选 对 房 


` 替 吡 腕 具有 



































































































































表 16-3-5 新 指南 推荐 的 CHA;DS,VASc 积分 











与 所 用 药物 和 本 身心 脏 病 的 类 型 有 关 , 工 类 药物 一 般 应 当 
避免 在 心肌 缺 血 .心力 衰竭 和 显著 心室 肥厚 情况 下 使 用 。 

因此 ,具体 用 药 原则 的 共同 特点 如 下 :@ 若 无 器 质 性 必 
脏 病 ,首选 Ic 类 药物 ; 索 他 洛 尔 .多 非 利 特 丙 吡 胺 可 作为 
第 二 选择 ;@ 若 伴 高 血压 ,药物 的 选择 与 相同 ,车 有 正 心 
室 肥 订 存在 ,有 可 能 引起 尖端 所 转型 室 性 心动 过 速 , 故 蚁 柚 
酮 可 作为 第 二 选择 ;但 对 有 显著 心室 肥厚 ( 室 间隔 大 度 六 
14mm) 的 患者 , 工 类 抗 心 律 不 适宜 ;四 若 伴 心 肌 缺 
血 ,避免 使 用 工 类 药物 ,可 选择 胶 矶 羡 , 索 他 治 尔 . 也 可 选择 
多 非 利 特 与 B 受 体 阻 断 药 合用 ;@ 若 伴 心力 衰 疯 ,应 慎 用 抗 
心律 失常 药物 ,必要 时 可 靖 虑 应 用 胶 碘 柄 ,或 多 卜 利 特 加 一 























危险 因素 积 乡 
慢性 心 衰 / 左 心室 功能 障碍 (C) 
高 血压 (H) 
年 龄 宇 75 岁 (A) 2 


糖尿 病 (D) 
卒中 人 TIA 血栓 栓塞 史 (S) 
血管 疾病 (V) 





年 龄 65 一 7 岁 (A) 
性 别 ( 女 性 )(Sc) 
东 高 积分 9 





司 . 因 该 药 具 有 一 --- 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





了 2 分 ,增加 了 
出 危险 因素 。 

| 对 于 如 何 选择 口服 抗 凝 药物 ,新 指南 根据 CHA: DS 
VASc 积分 提出 的 建议 (图 16-3-43) 。 认 为 除了 低 危 患者 











管 疾病 年龄 65 一 74 岁 .性 别 ( 女 性 ) 三 个 









































(孤立 性 房客 年龄 二 65 岁 ) 或 存在 禁忌 证 .所 有 房 闫 患者 
均 应 行 抗 栓 治 疗 以 预防 血栓 栓塞 并 发 症 。 对 于 具体 患者 而 
言 , 抗 栓 治疗 的 选择 应 基于 从中 .血栓 栓塞 和 出 血 的 绝对 风 
险 以 及 风险 获 益 比 。 














CHADS;: 积 分 宇 2 女 友 慢 性 心 赛 ,高 血压 ， 
年 龄 宇 75 岁 ,糖尿 病 ， 
eM 
) 
4 和 本 相 关 的 上 
年 龄 宇 74 岁 要 危险 因素 : 年 龄 
74 岁 ,女性 ,血管 
疾病 
否 是 
宕 2 个 其 他 危险 因素 
是 口服 抗 凝 药 
| 
1 个 其 他 危险 因素 # 
是 口服 抗 凝 药 (或 阿司匹林 ) 
和 否 不 需 抗 栓 ( 或 阿司匹林 ) 


图 16-3-43 根据 CHAsDSVASc 积分 ,新 指南 提出 了 选择 抗 栓 治 疗 策 


略 的 方案 


新 指南 还 特别 指出 ,对 于 房 晤 患者 开始 抗 凝 治疗 之 前 
ee 评估 ,并 首次 推出 了 HASBLED 出 血 风险 
积分 ( 表 16-3-6) ,包括 高 血压 、 肝 肾 功 能 损害 、 座 中、 出 血 
史 、INR(International Normalized Ratio, 国际 标准 化 比率 ) 
波动 ,老年 (如 年 龄 之 65 岁 ) 药物 (如 联 用 抗 血 小 板 药 或 非 
省 体 类 抗 炎 药 ) 或 嗜 酒 , 评 价 房 显 患 者 出 血 风 险 , 积 分 三 3 
分 时 提示 “高 危 ”, 出 血 高 危 患 者 无 论 接受 华 法 林 还 是 阿 司 
匹 林 治疗 , 均 应 谨慎 ,并 在 开始 抗 栓 治 疗 之 后 定期 复查 。 对 
于 非 名 膜 性 房产 患者 ,权衡 低 INR 时 卒中 风险 和 高 INR 时 
出 血 风险 ,新 指南 仍 推荐 控制 INR 2 一 3。 
































表 16-3-6 ”HAS-BLED 出 血 风险 积 
字母 临床 特点 积 
H 高 血压 
A 肝 肾 功能 异常 (各 1 分) 1 或 2 
S 卒中 1 
B 出 血 1 
INR 值 波动 1 
E 老年 (如 年 龄 二 65 岁 ) 
D 药物 或 嗜 酒 (各 1 分 ) 1 或 2 








呈 前 预防 房 项 血栓 形成 的 药物 有 抗 秦 药物 和 抗 血小板 
类 蕊 物 . 抗 凝 药 物 有 华 法 株 : 抗 血小板 药物 有 阿 梧 匹 杀 和 
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氛 吡 格雷 。 刘 普通 肝 素 或 低 4 分 子 肝素 
一 般 用 作 华 法 林 的 短期 二 
治疗 。 

关于 抗 凝 药物 的 选用 ,临床 上 公认 华 法 林 疗 效 确切 ,但 
需要 定期 监测 INR。 使 用 华 法 林 时 ,严重 出 血 并 发 症 发 生 
率 为 1.3%。 不 建议 阿司匹林 与 华 法 林 联合 应 用 , 因 其 搞 
泌 作 用 并 不 优 于 单独 应 用 华 法 林 , 而 出 血 的 危险 却 明显 增 
加 。 氢 吡 格雷 也 可 用 于 预防 血栓 形成 的 治疗 ,临床 多 用 
75mg 每 日 一 次 , 顿 服 ,其 优点 是 不 需要 监测 INR; 出血 危 
险 性 低 , 但 预防 脑 座 中 的 效益 远 不 如 华 法 林 , 即 使 氮 吡 格雷 
与 阿司匹林 合用 ,其 预防 脑 卒中 的 作用 也 不 如 华 法 林 。 

华 法 林 代谢 受到 药物 、 食 物 和 酒精 等 影响 ;服用 华 法 
林 时 ,不 同 患者 和 同一 患者 不 同时 间 INR 波动 较 大 。 近 
期 发 表 的 临床 对 照 试验 中 , 仅 60% 一 65% 的 时 间 内 INR 
控制 在 2~3, 而 在 实际 应 用 中 ,这 一 数字 可 能 低 于 50%， 
在 我 国 则 更 低 。 若 INR 达到 治疗 范围 的 时 间 低 于 60%， 
有 可 能 完全 抵消 服用 华 法 林 的 获 次。 队列 研究 显示 INR 
在 工 5 一 2.0 时 , 俯 中 风险 升 高 两 倍 , 故 不 建议 INR<2.0。 

华 法 林 抗 治疗 的 效益 和 安 全 性 取决 于 抗 凝 治疗 的 强 

:。 欧美 国家 的 临床 试验 证 实 抗 凝 强度 为 INR 

2.0 一 30 时 ,可 以 有 效 融 防 脑 座 中 事件 ,使 脑 卒 中 年 发 生 
浴 从 4.5% 降 至 1.5%%, 相 对 危险 性 降低 68% ,但 并 不 明显 
增加 脑 出 血 的 风险 。 如 INR 低 于 2.0, 则 出 血 并 发 症 少 ,但 
着 防 血栓 形成 的 作用 显著 减弱 ;INR 高 于 4.0,; 血栓 形成 减 
少 , 介 出血 并 发 证 显著 增多 。 


为 静脉 和 皮下 用 药 ， 
链 代 治疗 或 华 法 林 开 始 前 的 抗 凝 




















国内 资料 提示 抗 凝 强 度 INR 维持 2.0 一 3.0 时 ,预防 


房 颇 患者 血栓 栓 : 


事件 是 安全 有 效 的 。 保 持 INR 2.0 一 





3.0 所 需 的 华 法 林 剂 基因 人 而 异 , 华 法 林 的 需要 生 须 根据 
INR 的 监测 值 调整 。 


目前 用 地 
(1) 阿 司 





要 为 : 
匹 林 : 为 血小板 上 聚集 抑制 剂 . 该 药 乙酰 基 与 环 








氧化 酶 结合 抑制 花生 四 烯 酸 变 成 前 列 腺 素 Hs 和 G: 使 血 小 
板 不 产生 TXA; 降 低 血 小 板 集聚 度 ,一 般 以 小 剂 己 为 宜 ; 口 
服 75 一 150mg/d, 最 大 可 用 300mg/d。 主 张 早 8 时 服用 ,此 
为 最 佳 治疗 时 间 窗 。 

(2) 华 法 林 : 为 香 豆 素 类 口服 抗 凝 药物 .阻碍 维生素 


的 代谢 ,至 
I WK.、 


使 维生素 K 缺乏 ,依赖 于 维生素 K 的 凝血 因子 
X 合 成 减少 从 而 达到 较 好 的 抗 凝 作 用 。 口 服 华 


法 林 一 般 2 一 7 天 才 出 现 抗 凝 活性 , 停 药 后 还 可 持续 2~5 
天 。 华 法 林 的 副作用 :为 皮疹 胃 肠 道 反应 。 最 严重 者 致 大 


出 血 , 年 发 
日 前 ， 








为 2% ~4%。 
指 已 经 上 市 的 新 型 抗 凝 药物 有 达 比 加 群 酯 \ 阿 啤 


沙 班 和 利 伐 沙 班 ,它们 可 阻 断 凝血 瀑布 中 某 一 关键 环节 ,从 
而 达到 抗 凝 疗效 。 由 于 新 型 抗 凝 药 在 治疗 过 程 中 不 需要 党 
规 监测 凝血 功能 ,大 出 血 发 生 率 与 华 法 林 相 仿 ,便于 患者 长 


期 服用 。 


(3) 达 比 加 群 酯 (dabigatran etexilate) : 作用 机 制 为 可 


逆 性 抑制 凝 





酶 上 的 活性 部 位 。 达 比 加 群 酯 口服 后 生物 利 





用 度 为 6%, 常 用 剂量 为 110~150mg, 每 日 两 次 ,口服 后 壕 
速 彻底 地 转化 为 达 比 加 群 。 达 比 加 群 的 血浆 达 峰 时 间 为 2 


小 时 , 半 误 











为 14 一 17 小 时 。 文 献 报道 口服 小 剂 重 


bi 化 


(110mg, 每 日 两 次 ) 预防 房 闫 患者 血栓 事件 的 有 效 性 与 王 


法 林 相 似 ， 
日 两 次 ) 与 
栓塞 事件 ， 
服用 , 且 不 
治疗 。 

(4) 隐 
药 , 常 规 用 
后 3 小 时 


并 可 降低 大 出 血 的 发 生 率 ,而 大 剂量 (150mg, 每 
华 法 林 相 比 可 进一步 降低 脑 卒中 和 系统 性 血栓 
大 出 血 发 生 率 与 华 法 林 相 当 。 由 于 有 固定 剂量 
检测 INR, 故 可 较 方便 地 用 于 房 颤 患者 的 抗 癣 














可 哌 沙 班 Capixaban) :是 口服 凝血 Xa 因子 抑制 
法 为 2. 5mg, 每 日 两 次 。 口服 后 吸收 迅速 ,口服 


桨 浓度 达 峰值 ,半衰期 为 8~14 小 时 , 阿 呢 沙 下 





部 分 经 肝 胜 代谢 ,部 分 经 肾脏 或 肠 道 排 小 。 文 献 报道 ,不 适 
合 接受 华 法 林 治 疗 的 心房 慧 动人 群 中 , 阿 哌 沙 班 在 减少 和 


中 四 


系统 栓塞 方面 的 疗效 优 于 阿司匹林 ,而 安全 性 相似 ;在 


至 少 有 1 个 危险 因素 的 心房 晤 动人 群 中 进行 的 与 华 法 林 的 


对 照 试 验 ! 
出 血性 卒 


规 用 法 是 
小 四 
泄 ,17/3 在 
(10mg, 器 





:1/3 以 原型 从 肾脏 排泄 ， 


i 阿 哌 沙 班 可 减少 卒中 和 栓 寨 事件 ,主要 是 减少 
1, 同 时 减少 重要 出 血 和 全 因 死 亡 。 


《5) 利 伐 沙 班 (rivaroxaban): 品 服 利用 度 为 80% 常 


omg, 每 日 一 次 ,用 药 后 起 效 快 ,半衰期 为 "一 ] 
/3 在 肝脏 代谢 后 从 凑合 排 
Ff 胜 代 谢 后 从 肾脏 排泄 。 有 研究 比较 利 伐 沙 班 
,每 日 一 次 ) 和 依 诺 肝素 (40mg. 皮 下 注射 ,每 








日 一 次 


ROCKET-AE 研究 发 现 利 伐 沙 班 在 项 防 恬 注 腊 


第 三 章 心律 失 


病房 颜 患 者 血栓 事件 方面 疗效 不 差 于 甚至 优 于 华 法 林 .E 
安全 性 更 好 。 

(三 ) 非 药物 治疗 

1. 同步 直流 电 复 律 ”通过 电 除 闫 复 律 器 .使 房 疾 转 复 
为 实 性 心律 。 其 原理 是 瞬间 内 给 予 心 脏 以 强大 电能 使 心房 
肌 细 胞 在 短 时 间 内 同时 除 极 .消除 冶 动 波 , 从 而 重建 罕 性 心 
律 。 采 用 同步 电 复 律 装置 以 信 波 触发 复 律 器 .放电 分 为 体 
外 及 体内 复 律 。 优 点 :安全 .迅速 成 功率 高 。 电 复 律 成 功 后 
血 流动 力学 明显 改善 .心脏 射 血 分 数 明显 增加 .患者 症状 减 
轻生 活 质 量 改 善 。 

择期 电 复 律 的 适应 证 :@D 房 史 短 半年 内 效果 好 :最 
多 不 超过 1 年 ;四 应 用 抗 心 律 失常 药 但 室 率 控制 不 佳 者 ; 
@ 左 心房 内 径 志 45mm. 心 胸 比 例 过 0. 55;: 四 风湿 性 二 尖 瓣 
狭窄 的 房 颖 ,矫正 术 后 . 仍 有 房 颇 者 ;图 甲亢 症状 已 控制 的 
房 闫 ;@ 和 冠 心病 .高 血压 引起 的 房 

电 转 复 前 需 常规 使 用 抗 心 律 失 常 药物 ,使 体内 维持 一 定 
的 血 药 浓 度 预 防 复 律 后 房 闫 的 复发 .同时 提高 转 复 的 成 功 
率 。 复 律 前 对 患者 进行 麻醉 使 患者 安静 .以 减少 患者 不 适 
感 。 复 律 过 程 中 ,应 给 予 心 电 、 血 压 及 呼吸 监护 并 准备 好 抢 
药品 。 除 颤 能 量 一 般 为 100 一 150J. 个 别 达 200 一 
证 少见 , 偶 有 栓塞 的 报道 ,发 生 率 为 1 叶 一 2 7 
者 认为 转 复 前 宜 抗 凝 治疗 。 体 内 电 复 律 临 床 应 
用 较 少 ,是 指 将 电极 置 于 心房 内 或 者 食管 内 进行 电 复 律 ,有 
效率 为 73% 一 100%。 

2. 射频 消融 治疗 ”射频 消融 主要 应 用 于 抗 心律 失常 
药物 无 效 , 或 有 明显 症状 的 阵 发 性 房 同 患者 及 心室 率 不 易 
控制 的 持续 房 关 患者 。 早 期 采用 的 术 式 是 房 室 结 消融 术 ， 
即 造成 永久 性 完全 性 房 室 传导 阻 滞 , 然 后 配合 起 搏 治疗 , 改 
善 患者 症状 和 血 流动 力学 效应 。 近 年 来 开展 改良 术 即 为 选 
择 性 消融 房 室 结 慢 径 改 良 房 室 结 的 传导 , 减 慢 房 颜 的 心室 
率 , 多 数 患者 术 后 可 不 需 永久 起 搏 治疗 。 

对 于 经 过 合理 药物 治疗 仍 有 明显 症状 的 房 颤 患者 . 建 
议 行 导管 消融 。 对 具体 患者 而 言 ,是 否 行 导管 消融 
虑 : 房 颜 类 型 . 左 心 房 大 小 、 房 头 病 史 ; 合 并 的 心血 管 疾病 严 
重 程度 ; 蔡 代 治疗 (AAD, 心 率 控制 ) 以 及 患者 的 意愿 。 对 
于 无 症状 房 颤 导管 消融 是 否 亦 能 获 益 目前 还 缺乏 相关 资 
料 。 对 于 消融 术 前 或 术 中 记录 到 的 典型 房 扑 ,建议 行 房 扑 
消融 ;药物 治疗 无 效 . 有 明显 症状 的 阵 发 性 房 颜 建议 行 导管 
消融 ;药物 治疗 无 效 有 明显 症状 的 持续 性 房 颜 .可 考虑 行 
;对 于 合并 心 衰 的 房 六 
物 不 能 控制 症状 时 考 1; 
病 的 阵 发 性 房 颤 ,车 心率 控制 无 效 可 在 AAD 治疗 之 前 直 
接 行 导管 消融 ;有 症状 的 长 程 持续 性 房 闫 ,车 AAD 治疗 无 
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还 应 考 





















效 , 亦 可 考虑 导管 消融 。 
房 普 导 i 日 前 房 是 导管 


消融 的 由 关 人 研究 无 一 合 外 的 出 有 自 经 的 术 阁 和 和 先进 电 
生理 中 心 .所 以 大 范围 推广 还 宕 并 种。 导管 消 吉 在 房 六 涌 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





疗 中 的 地 位 有 所 提高 ,但 由 于 治疗 成 功率 相对 较 低 的 缺陷 ， 
仍 未 能 获得 一 线 治疗 的 地 位 。 
从 2010 年 以 来 ,多 个 知名 中 心 报道 阵 发 性 房 辣 经 过 数 
次 消融 ,5 年 的 随访 发 现 其 真正 的 成 功率 低 于 50%。 对 于 
持续 性 房 额 经 多 次 消融 5 年 的 成 功率 小 于 30%。 在 逐渐 
治疗 理念 的 同时 ,还 应 认真 思考 和 研究 房 闸 真 
正 的 发 生机 制 。 对 患者 进行 消融 治疗 时 一 定 要 个 体 化 , 切 
记 不 要 为 了 手术 而 手术 。 
目前 消融 的 术 式 有 多 种 ,方法 较 多 。 目 前 比较 有 效 的 
方法 是 : 左 心房 线性 消融 术 、 肺 静脉 电 隔离 术 、 心 腔 内 超声 
指导 下 节 段 性 消融 肺静脉 电 隔离 术 的 方法 、 肺 静脉 口 周 围 
环形 消融 术 以 及 神经 节 消 融和 CAFE 的 消融 等 ,其 即刻 和 
长 期 随访 的 有 效率 均 相 似 。 相 反 也 提示 心房 吴 动 的 发 生机 
制 可 能 是 多 源 性 ,不 同 的 个 体 其 发 生机 制 也 不 同 。 
一 般 认 为 具备 以 下 适应 证 时 可 以 进行 消融 治疗 : 
(1) 不 伴 有 器 质 性 心脏 病 的 阵 发 性 心房 颤动 ,症状 明 
显 且 抗 心律 失常 药物 治疗 效果 不 佳 或 出 现 严 重 的 药物 不 良 
反应 者 。 
(2) 融 质 性 心脏 病 已 经 得 到 良好 的 控制 ,但 心房 颤动 
仍然 频 发 的 阵 发 性 心房 题 动 。 
(3) 持续 性 心房 额 动 复 律 后 ,在 抗 心 律 失常 药物 治疗 
下 不 能 维持 稳定 的 窦 性 心律 ,动态 心电图 检查 发 现 有 频 发 
的 房 性 期 前 收缩 、 短 阵 房 性 心动 过 速 、 心 房 扑 动 及 其 触发 的 
心房 颜 动 。 
(4) 永久 性 心房 颤动 是 否 适合 消融 治疗 尚 无 共识 。 但 
一 些 有 限 的 报道 展示 了 希望。 自前 不 建议 对 较 大 年 龄 (75 
岁 以 上 ) \ 左 心房 明显 增 大 (之 55mm) . 左 心房 血栓 、 未 加 控 
制 的 心力 衰竭 .合并 严重 心脏 病 等 患者 进行 心房 额 动 射频 
消融 治疗 。 
与 普通 消融 治疗 一 样 也 会 出 现 心脏 压 塞 .血栓 栓塞 、 肺 
还 脉 狭窄 等 并 发 症 , 其 发 生 率 分 别 为 1% .0.5 多 和 1 外 。 尽 
管 发 生 率 很 低 , 但 偶尔 也 会 出 现 像 心房 -食管 瘘 或 死亡 的 严 
重 并 发 症 。 
3. 外 科 治 疗 ”主要 术 式 为 “迷宫 术 ”。 其 主要 是 通过 
-系列 切口 打 断 常见 的 折返 环 ,建立 一 条 特殊 的 传导 通路 
使 心房 电 活 动 同步 ,以 消除 房 颜 ,该 手术 既 保 留 了 窦 房 结 至 
房 室 结 的 “走廊 ”又 使 窦 房 结 的 冲动 能 传导 到 各 心房 肌 组 织 
使 心房 肌 能 收缩 一 致 。 
迷宫 术 对 恢复 窦 性 心律 是 非常 有 效 的 .临床 报道 有 效 
潍 可 达 90% 以 上 ,但 其 缺点 是 需 开 胸 及 心肺 体外 循环 , 切 
开 / 颖 合 方法 复杂 、 手 术 时 间 长 .并 发 症 较 多 。 
此 外 ,近年 来 ,不同 能 量 ( 如 冷冻 .射频 和 微波 等 ) 的 应 
用 ,使 得 经 心 外 膜 进行 线 性 消融 成 为 可 能 。 经 胸腔 镜 微 创 
下 术 进 行 心 年 摘 除 术 各 心 外 膜 线性 消融 以 及 心 外 膜 肺静脉 
隔离 术 也 到 得 较 好 的 疗效 。 大 大 地 缩短 手术 时 间 , 显 著 减 
少 并 发 症 。 上 日 前 ,该 方法 的 适应 证 主要 为 有 需要 进行 外 科 
王 术 同时 合并 有 房 正 者 ,需要 与 其 他 心 外 科 手 术 ( 如 淤 膜 叶 




































































换 、 冠 状 动脉 搭桥 ) 一 起 实施 。 

4. 起 搏 治疗 ”临床 上 对 于 一 些 慢 性 房 闫 患者 ,特别 是 
老年 房 颜 患者 应 用 起 搏 器 治疗 已 成 为 一 种 手段 有 些 还 合并 
有 快速 室 性 心律 失常 的 患者 ,如 植 人 心 胜 起 搏 器 (VVI 或 
VVIR 型 ) ,可 弥补 心室 率 慢 及 房客 心室 律 不 规则 导致 的 心 
室 充盈 不 足 , 有 助 于 改善 心脏 功能 并 为 使 用 抗 心 律 失常 药 
物 提供 条 件 。 最 近 也 有 学 者 对 快速 心室 率 (药物 不 宜 控制 ) 
合并 有 心 功能 不 全 的 患者 通过 消融 房 室 结 植 和 起 捕 器 治疗 
也 取得 较 好 的 效果 。 

近年 来 ,心脏 起 搏 技术 的 发 展 ,使 起 捕 治 疗 预 防 房 央 成 
为 可 能 ,预防 房 富 起 捕 模 式 和 (或 ) 心 房 多 部 位 起 抽 结 合 可 
以 减少 房 语 发 生 的 负荷 。 目 前 起 搏 治疗 预防 房 着 的 适应 证 
是 有 心动 过 缓 植 人 起 搏 器 指 征 的 房 申 患者 。 























六 、 人 心室 扑 动 和 心室 颤动 
西 雁 “朱文 青 


心室 扑 动 (ventricular flutter) ,简称 室 扑 ,心室 闯 动 
《ventricular fibrillation) ,简称 室 颤 , 均 属 致命 性 心律 失常 ， 
如 不 治疗 3 一 5 分 钟 内 可 致命 。 发 作 时 心室 激动 程序 打 乱 ， 
必 室 肌 快 而 微弱 地 规则 或 不 规则 活动 ,严重 影响 心室 的 排 
血 功能 ,其 结果 是 心室 无 排 血 ， 心音 和 脉搏 消失 ,血压 测 
不 出 , 心 脑 等 器 官 和 外 周 组 织 血液 灌注 停止 , 阿 -斯 综合 征 
发 作 和 独 死 。 室 扑 是 室 巾 的 前 奏 , 而 室 闸 则 是 导致 心 源 
性 狸 死 的 常见 心律 失常 ， 也 是 临终 前 循环 衰竭 的 心律 
改变 。 








【病因 和 发 病 机 制 】 

目前 多 数 人 认为 心室 扑 动 是 心室 肌 产生 环形 激动 的 结 
果 。 其 发 生 一 般 具有 两 个 条 件 : 一 是 心肌 明显 受 损 , 缺 氧 或 
代谢 失常 ;二 是 异 位 激动 落 在 易 申 期 。 由 于 心室 扑 动 的 心 
胜 和 失去 排 血 功能 ,因此 , 常 不 能 持久 ,不 是 很 快 恢复 , 便 会 转 
为 室 题 而 死亡 。 

突然 意外 地 发 生 于 无 循环 衰竭 基础 的 原 发 性 室 巾 
(primary ventricular fibrillation) 多 见于 有 结构 性 心脏 病 的 
患者 , 尤 多 见于 冠 心病 。 亦 见于 无 结构 性 心脏 病 者 ,可 短 阵 
或 持久 发 作 ,复苏 和 治疗 及 时 又 恰当 的 ,存活 的 可 能 大 。 临 
终 前 室 颇 一 般 难以 道 转 。 

室 普 的 电 生理 机 制 大 多 为 多 个 微 折 返 环 ,主导 环 折返 
和 中 心 渡 移 的 螺旋 波折 返 可 能 起 重要 作用 。 有 利于 折返 的 
病变 心肌 和 临时 发 生 的 触发 因素 可 能 是 原 发 性 室 中 的 发 生 
机 制 。 细胞 内 钙 离 子 聚 集 .自主 神经 张力 波动 代谢 改变 、 
自由 基 作 用 都 可 能 对 心肌 缺 血 时 发 生 的 室 同 有 重要 影响 。 

原 发 性 室 闸 的 病因 : 冠 心病 ,尤其 是 急性 冠 脉 综合 征 
(如 不 稳定 型 心绞痛 、 急 性 心肌 梗死 ) .梗死 后 心 功能 不 信 、 
页 瘤 等 ;@@ 心 肌 病 , 尤 其 是 右 心室 心肌 病 , 亦 见于 缺 血性 
= 缺 血 性 扩张 型 心肌 病 , 肥 厚 型 心肌 病 ; Brugada 综合 



























征 , 其 他 离子 通道 病 等 ;@ 淤 膜 病 .尤其 是 主动 脉 辩 狭 罕 或 
关闭 不 全 并 oh 或 心 功能 不 全 的 患者 ;四 严重 心动 过 
缓 .可 由 病 有 征 或 完全 性 房 室 传 导 阻 滞 引 起 ;@ 并 发 心 
pe et 综合 征 ;@@ 洋 地 黄 或 肾上腺 素 类 
药物 过 世 ;@ 电 击 或 雷击 ;@@ 低 温 ;@ 原 因 不 明 , 所 谓 特 发 性 


室 蜂 (idiopathic ventricular fibrillation) 。 









【心电图 表现 】 

(一 ) 心室 扑 动 

1. 无 正常 的 QRS-T 波 群 , 代 之 以 连续 快速 而 相对 规 
则 的 大 正弦 波 。 

2. 扑 动 波 频率 达 150 一 300 次 /分 ,大 多 200 次 /分 (图 
16-3-44) 。 快 速 室 速 与 室 扑 的 鉴别 有 时 困难 。 
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图 16-3-44 ”心室 扑 动 

(二 ) 心室 闸 动 

1. QRS-T 波 群 完全 消失 .出 现 不 规则 形态 振幅 不 等 
的 C0 2mV) 。 

2. 频率 达 200 一 500 次 /分 (图 16-3-45) 。 

有 时 室 显 波 细 , 多 见 于 室 疗 持续 较 长 后 ,复苏 成 功 














图 16-3-45 


原 发 性 室 显 不 仅 可 发 生 在 有 结构 性 心 胜 病 患者 并 发 持 
续 单 形 室 速 或 短 阵 多 形 室 速 的 基础 上 ,还 常见 于 无 结构 性 
心脏 病 者 短 阵 多 形 性 室 速 发 作 后 ,如 先天 性 和 继 发 性 QT 
时 限 延 长 综合 征 (参见 本 章 第 七 节 中 “长 QT 间 期 综合 征 ” 
内 容 ), 短 QT 综合 征 (参见 本 章 第 七 节 中 “ 短 QT 综合 征 ” 
hn tor 合 征 (参见 

章 第 七 节 中 “Brugada 综合 征 ” 内 容 ) 等 。 

短 联 律 间距 多 形 性 室 速 的 病因 不 明 , 室 过 多 为 短 阵 发 
作 , 可 自动 终止 或 演变 为 室 同 。 室 速 均 由 短 联 律 间距 
(0. 28s 左右 ) 的 室 性 期 前 收缩 诱发 ,发 作 时 心电图 也 哇 尖 
端 扭转 型 , 室 率 极 快 。 但 发 作 间 殉 期 除 可 见 联 律 间距 短 的 
多 形 性 室 性 期 前 收缩 外 ,心电图 基本 正常 ,无 QT 延长 , 亦 
无 异常 工 或 U 波 。 终止 发 作 可 选用 维 拉 帕 米 , 胶 碳 表 或 利 
多 卡 因 等 。 预 防 发 作 推荐 除 题 复 律 起 搏 器 植 人 。 





治疗 】 

一 ) 急性 发 作 一 日 这 扑 和 室 显 发 生 后 应 立即 进行 
抢救 ,因为 此 刻 的 循环 是 无 效 的 ,应 该 力争 在 数 分 钟 认 建 立 
有 效 的 呼吸 和 循环 ， 否则 将 发 生 脑 细胞 的 不 可 北 性 损伤 .最 
终 导致 死亡 。 有 条 件 时 应 立即 施行 电 复 律 术 。 由 于 室 额 和 
室 扑 的 发 :是 无 先兆 的 ,任何 地 方 任何 条 件 下 均 可 发 生 , 故 
很 可 能 在 无 任何 医疗 条 件 的 情况 下 进行 抢救 ， 则 应 遵循 心 
肺 复苏 的 原则 进行 。 具 体 步 又 为 (参见 心肺 复苏 章节 ) AA 
各 持 呼吸 道 通 畅 ， 清除 呼吸 道 异 物 ;B(breathing) 
建立 有 效 的 呼吸 包括 进行 人 工 呼 吸 等 ;Ccireulation): 建立 





(Cairway) :1 





心室 颤动 





有 效 的 循环 ,人 工 心脏 按压 和 心 前 区 另 击 等 ;D(drug): 药 
物 治 疗 ,以 肾上腺 素 为 主要 的 复苏 药物 应 用 (其 他 药物 参见 
心脏 又 停 与 心肺 复苏 ) ;ECelectrocardiogram) : 进行 心 电 监 
护 ;F(fibrillation) : 进行 非 同 步 电 除 炳 复 律 术 ; G (gauge):; 
对 病情 进行 一 次 全 面 的 评估 ;H(hypothermia) :低温 疗法 ;I 
(intensive care) ;进行 重症 监护 和 相应 治疗 。 具 体 治 疗 参 
见 本 篇 第 四 章 “ 心 脏 又 停 和 心脏 性 狸 死 ”。 
(二 ) 预防 ”在 成 功 抢救 后 ,应 该 寻找 发 生 的 病因 , 针 
对 病因 进行 治疗 (如 电解 质 的 紊乱 药物 中 毒 ` 其 他 外 界 因 
素 及 急性 心肌 梗死 等 ) ,纠正 电解 质 紊 乱 、 解 毒 及 重新 建立 
心 胜 血液 循环 ( 冠 脉 内 支架 术 或 冠 脉 搭桥 术 等 ) 。 
如 果 病 因为 非 一 过 性 或 不 可 逆 性 疾病 所 致 的 室 扑 和 室 
闫 , 则 应 该 在 抢救 成 功 后 及 时 植 和 人 式 心脏 复 律 除 癌 器 
(ICD) 。 
最 近 的 报道 ,对 原 发 心脏 电 生理 异常 者 ,可 选择 进行 射 
频 消融 治疗 ,部 分 患者 应 用 8 受 体 阻 断 药 或 胸部 交感 神经 
节 切 断 术 进行 预防 ,有 一 定 效果 。 
在 心脏 无 法 修复 并 有 条 件 时 可 适当 时 机 进行 心脏 移 
植 术 。 












































第 六 区” 心脏 传导 异常 


柏 瑾 





心脏 传导 异常 4eardiac conduction abnormalties) 是 证 


解 济 或 功能 失常 造 成 持久 或 暂时 性 冲动 传 § 寺 世 路 


只 前 
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现 为 传导 阻 沾 ,少数 呈 传 导 加 速 。 传 导 阻 灌 表 现 为 传导 
时 间 延 长 ,部 分 或 全 部 传导 中 断 ; 传 导 加 速 主要 指 冲动 经 附 
加 旁 路 提早 传 到 部 分 心肌 , 即 预 激 现 象 。 
传导 阻 灌 分 生理 性 和 病理 性 。 由 于 冲动 到 达 过 早 引 
起 的 传导 阻 滞 , 如 阻 灌 性 房 早 .干扰 性 房 室 分 离 等 属 生 理 
性 阻 滞 。 病 理性 传导 阻 灌 则 是 由 传导 系统 的 器 质 性 或 功 
能 性 改变 所 引起 的 。 传 导 阻 滞 按 发 生 的 部 位 可 分 为 实 房 
传导 阻 沾 , 房 内 传导 阻 灌 , 房 室 传导 阻 滞 和 室内 传导 阻 
滞 。 房 室 传导 阻 灌 中 , 阻 沾 可 发 生 于 房 室 结 、 希 氏 束 或 左 
右 束 支 。 
传导 阻 滞 按 阻 滞 程 度 可 分 为 三 度 。 一 度 传导 阻 滞 表 现 
为 传导 时 间 延 长 ,但 无 传导 中 断 ;二 度 传导 阻 滞 有 莫 氏 了 型 
和 莫 氏 下 型 两 种 形式 : 莫 氏 工 型 的 特征 为 传导 时 间 逐 次 延 
长 直至 一 次 传导 中 断 ; 葛 氏 芽 ee de 
无 传导 时 间 的 改变 。 二 度 传导 阻 滞 中 , 阻 滞 程 度 达到 3 : 
或 以 上 , 则 称 为 高 度 传导 阻 沾 ; 三 度 传导 阻 小 指 所 有 i 











引 王 村 国 村 村 轩 下 和 
| 副 


不 能 被 传导 ,又 称 完全 性 传导 阻 滞 。 


-一 


、 守 遍 传导 阻 灌 


实 房 结 产生 的 冲动 不 能 使 心房 除 极 或 使 心房 除 极 延 
迟 , 称 为 窦 房 传导 阻 泪 (sinoatrial block) 。 


【心电图 表现 】 

主要 表现 为 实 性 P 波及 相继 的 波 缺 如 。 但 一 度 
密 房 阻 洁 在 心电图 上 不 能 诊断 。 三 度 窗 房 阻 滞 时 P 波 完 
全 消失 ,出 现 人 逸 搏 心律 ,心电图 td ed 16-3-46)。 
二 度 工 型 罕 房 阻 滞 表 现 为 PP 间 期 A 上 RR 间 期 逐次 
缩短 直至 P-QRS 波 缺 如 出 现 长 间 期 。 二 度 卫 型 宽 房 阻 滞 
表现 为 显 落 延长 的 PP 间 期 ,其 长 度 是 0 PP 间 期 的 
两 倍 或 数 倍 。 二 度 窦 房 阻 小 2 : 1 传导 则 在 心电图 上 不 能 
与 宰 性 心动 过 缓 相 鉴别 。 















图 16-3-46 ” 窒 房 传导 阻 滞 
图 示 长 PP 间 期 恰好 为 实 性 心律 PP 间距 的 2 售 


【病因 和 治疗 】 

急性 密 房 阻 洁 的 病因 有 急性 心肌 梗死 ,急性 ， 
洋 地 黄 或 奎 尼 丁 类 药物 作用 和 迷走 神经 张力 过 高 。 
赛 房 阻 滞 常 见于 和 冠 心病 ,心肌 病 , 迷 走神 经 张力 过 高 或 原 
因 不明 的 病态 窦 房 结 综合 征 。 对 于 无 症状 患者 .往往 无 
须 治疗 。 有 症状 的 患者 ,如 去 除 可 逆 因 素 无 效 , 则 需 行 起 
兵器 植 和 治疗。 对 于 因 颈 动脉 罕 过 敏 或 血管 神经 反射 介 
导 所 致 实 房 阻 沾 并 引起 血 流动 力学 异常 的 患者 .起 捧 治 
疗 通 常 是 有 效 的 。 



















二 、 人 心房 内 传导 阻 滞 


心房 内 阻 滞 (intra-auricular block) 是 以 了 波 增 宽 为 心 
电 图 表现 ,P 波 时 限 超过 0. 12s, 波 峰 有 切 迹 , 电 压 可 增高 或 











不 增高 。 见 于 各 种 病因 引起 的 心房 扩大 和 心房 肌 梗死 (图 
16-3-47)。 
2 房间 先例 性 伟 导 阻 滞 , 在 心电图 上 表现 为 左右 


冲动 仅 传 到 一 
控制 ,形成 与 
而 不 能 下 传说 





` 房 而 男 一 侧 心 房 则 由 
P 波 并 列 的 男 -- 组 异 位 


多 见于 临终 前 (图 


心房 异 位 起 搬 吕 
心房 波 , 频 : 
16 3-48) 








激动 心室 





辐 16-3-47 
图 示 了 波 增 宽 ， 


心房 内 传导 阻 滞 
多 个 切 迹 (]1), 但 振幅 不 增高 , ] 导 联 可 
见 心肌 梗死 的 心电图 表现 


三 、 移 宣传 导 阻 沼 
心房 激动 向 心室 传导 延 退 或 完全 不 能 传 革 心室 称 为 记 
室 传 导 阻 滞 ( atrioventricular block)。 房 室 传 导 过 程 中 ( 心 


房 内 、 房 室 结 . 房 室 束 及 束 支 . 普 肯 敢 系统) 任何 部 位 的 传导 
得 都 能 引起 房 室 传导 阴 湾 。 


【病因 和 病理 】 


(一 ) 局 灶 性 或 弥漫 性 急性 心肌 炎 性 变 “如 急性 风湿 
















































































图 16-3-48 ”心房 分 离 
图 示 连 续 记录 的 导 联 中 .在 窦 性 心律 (心率 50 次 分) 外, 尚 有 一 套 呈 一 定 规律 
出 现 的 P' 波 .P'P' 间 距 不 等 (0. 58 一 1. 0 秒 ) .其 后 无 QRS 波 .与 基本 心律 互 不 干扰 


性 、 细 菌 性 和 病毒 性 心肌 炎 。 
(二 ) 急性 心肌 缺 血 或 坏死 性 变 “如 急性 心肌 梗死 。 


(三 ) 传导 系统 或 


心肌 退行 性 变 “ 如 原因 不 明 的 心脏 


支架 退行 性 变 、 原 因 不 明 的 传导 系统 纤维 化 、 冠 心病 ,心肌 
病 \ 由 急性 炎症 或 损伤 性 病变 引起 的 心肌 纤维 变性 ` 二 尖 状 


或 主动 脉 六 钙化 以 及 
(四 ) 损伤 性 变 
伤 或 周围 组 织 水 肿 , 如 


中 瘤 压迫 引起 的 退行 性 变 。 
大 多 为 心脏 手术 引起 的 传 
二 尖 辩 或 主动 脉 注 换 凑 手 术 


导 系 统 损 
、 心 内 膜 






垫 缺 损 或 巨大 室 间隔 缺损 修补 术 、 法 洛 四 联 症 根治 术 等 。 





(五 ) 先天 性 心脏 传导 系统 缺损 


其 他 先天 性 心脏 病 ,如 


损 等 。 


可 单独 存在 或 合并 
1 大 血管 错位 、 室 间隔 或 心 内 膜 垫 缺 


(六 ) 传导 系统 功能 性 变 “ 如 迷走 神经 功能 亢进 、 缺 
氧 \ 电 解 质 紊 乱 (如 高 血 钾 ) ,药物 作用 (如 洋 地 黄 ) 和 甲状 腺 
功能 亢进 等 不 同 原因 引起 的 传导 功能 改变 。 儿 童 及 青少年 





房 室 传导 阻 滞 的 主要 病因 为 急性 心肌 炎症 和 炎症 所 致 的 纤 
维 性 变 ;少数 属 先 天 性 。 老 年 人 持续 房 室 传导 阻 灌 的 病因 
以 原因 不 明 的 传导 系统 退行 性 变 为 多 见 。 如 果 病 理 改变 为 
可 逆 的 , 则 阻 滞 常 在 短期 内 恢复 ,否则 呈 间 区 性 或 持续 性 。 









【心电图 表现 】 

(一 ) 一 度 房 室 传导 阻 滞 ” 指 每 个 心房 冲动 都 可 激动 
心室 ,但 PR 间 期 延长 (在 成 人 超过 0. 20s, 儿 童 超过 0. 18s) 
(图 16-3-49)。PR 间 期 明显 延长 时 ,P 波 可 隐伏 于 前 一 心 
搏 的 工 波 内 ,或 有 时 超过 PP 间 期 (图 16-3-50) 。PR 间 期 
延长 可 源 于 房 室 结 、 希 氏 束 - 普 肯 了 纤维 或 上 述 两 个 部 位 ， 
偶尔 房 内 传导 延迟 可 造成 PR 延长 。 如 体 表 心 电 图 中 QRS 
波形 态 和 时 间 正 常 , 则 房 室 传导 延迟 几乎 总 源 于 房 室 结 .但 
双 束 支 传导 延迟 的 长 度 相同 可 产生 不 伴 畸 形 QRS 波 的 PR 
间 期 延长 。 如 QRS 波 呈 束 支 阻 灌 型 , 则 传导 阻 滞 可 发 生 于 





























16-3-49 


一 度 房 室 传导 阻 满 


图 坟 PR 问 期 延长 
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房 室 结 和 (或 ) 希 氏 束 - 普 肯 耶 纤维 。 对 于 后 者 入 
电 图 来 确定 传导 延迟 部 位 。 





群 形态 正常 ,或 呈 束 支 阻 清 型 。 二 
型 。 莫 氏 工 型 (又 称 文 氏 阻 滞 ) 的 特征 为 PR 间 期 
直至 了 波 不 能 下 传 ,RR 间 期 逐次 缩短 直至 心室 











I 型 或 [型 (图 16-3-51) 。 


与 QRS 波 群 的 比例 大 多 不 规则 ; 莫 氏 型 的 特征 为 心 
漏 前 PR 间 期 固定 。 持 续 2 : 1 房 室 传导 阻 沾 时 较 难 区 别 





做 希 氏 束 


(二 ) 二 度 房 室 传导 阻 滞 ” 指 间 软 出 现 P 波 后 无 QRS 
波 群 ,P 波 与 QRS 波 之 间 可 呈 规 则 或 不 规则 比例 , QRS 波 
达 房 室 传导 阻 滞 分 为 两 


逐次 延长 


波 






a | (三 ) 高 度 房 室 传导 阻 浅 “ 二 度 开 型 房 室 传导 阻 洲 旦 
二 0 二 民房 公信 叶 阳 3 :1 或 3: 1 以 上 比例 , 称 为 高 度 房 室 传导 阴 游 (图 16-3- 
图 示 了 P 波 埋没 在 前 一 个 工 波 中 ,以 Vi 较 明 确 


52)。 





|| 0~10s 人 
LA 和 




















图 16-3-51 二 度 工 型 房 室 传导 阻 滞 
图 示 不 典型 文 氏 周期 ,心室 脱 漏 前 一 个 心 掩 PR 间 期 延长 显著 ,使 RR 相应 延长 ,因而 不 见 典 型 文 氏 周期 RR 逐次 缩短 
的 特征 














图 16-3-52 高 度 房 室 传导 阻 滞 





心动 过 速 2 : 1~4: 1 房 室 传 导 阻 洲 











{四 ) 三 度 或 完全 性 房 室 传导 阻 灌 所 有 了 波 个 能 下 
传 爹 心室 ,心房 和 心室 各 自由 独立 的 起 搏 点 控制 . 房 室 分 ”部 位 有 关 , 起 搏 点 在 左 束 支 的 ,QRS 波 群 旺 
离 ,P 波 与 QRS 波 群 无 问 定 关系 。PP 和 RR 问 期 则 基本 在 右 束 支 的 ,QRS 波 群 时 左 束 支 阻 滞 型 。 
虐 则 ,PP 问 期 短 于 RR 间 期 :如 两 者 差异 不 大 ,可 通过 上 肢 
和 运动 :站立 或 行走 来 增 快 王波 频率 以 鉴别 。 心 罕 由 安 界 处 
或 放 室 自主 心律 控制 .前 者 频率 35 一 50 次 /分 ,后 者 小 十 





















时 ,QRS 波 群 形态 和 RR 间 期 叮 多 谈 。， 






35 次 /分 左右 (图 16-3-53)。QRS 波 群 形态 与 心室 起 捕 点 
显 右 柬 支 阻 褒 型 ， 
心 宰 起 搏 点 个 
室 起 捕 点 掉 
下, 心 电 网 上 上 只 见 卫 波 (网 16 3 









































图 16-3-53 





起 摧 点 所 控制 


三 度 房 室 传导 阻 兆 
图 示 PP 间距 和 RR 间距 比较 固定 ,但 P 波 和 QRS 波 互 不 相关 ,了 波 频 率 较 QRS 波 频率 快 .QRS 波 较 宽 . 说 明 为 心室 








图 16-3-54 三 分 支 传导 阻 潇 \ 心 室 停 搏 发 作 


图 去 2 :1 房 室 传 导 阻 洲 突 然 转 为 心室 停 擂 , 下 传 的 QRS 波 呈 右 束 支 传导 阻 游 合并 


左前 分 支 传导 阻 淳 的 表现 


电 图 表现 为 一 次 交界 处 或 心室 锡 捕 后 出 现 一 次 或 数 次 了 
波 下 传 至 心室 的 现象 , 称 为 魏 登 斯 基 现象 。 其 发 生机 制 为 
移 捕 作为 对 房 室 传导 阻 滞 部 位 的 刺激 ,可 使 该 处 心肌 细胞 
闽 值 电位 降低 ,应 激 性 增高 ,传导 功能 短暂 改善 。 

由 三 分 支 阻 洲 引 起 的 房 室 传 导 阻 洲 的 心电图 表现 有 以 
下 类 型 :完全 性 三 分 支 阻 滞 : 完 全 性 房 室 传 导 阻 游 ,心室 
起 捕 点 在 房 室 束 分 支 以 下 或 心室 停顿 (图 16-3-54);@ 不 全 
性 三 分 支 阳 度 或 二 度 房 室 传导 阻 灌 合 并 二 分 支 传导 
阻 滞 : 一度 或 二 度 房 室 传导 阻 洁 合 并 单 分 支 阻 洁 ; 交 葵 出 现 









3 
癌 
所 

号 
滨 


的 左 束 支 和 右 束 支 传导 阻 洁 ( 图 16-3-55) .合并 一 度 或 一 度 
房 室 传导 阻 滞 。 


【 希 氏 束 电 图 表现 】 

以 多 极 心 导管 记录 希 氏 束 电 图 .可 较 体 表 心 也 疼 蝎 涌 
确 地 估计 房 室 阻 灌 的 部 位 。 

(一 ) 一 度 房 室 阻 滞 以 AH 延长 ( 房 室 结 内 阳江 为 
最 当 见 .HV 延长 昌 VY 波形 态 异 常 (分 支 阻 灌 ) 的 较 少 
见 。 其 他 尚 可 表现 为 PA 延 氏 、H 波 迁 长 .H 波 分 商机 各 








1 
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图 16-3-55 不 伴 房 室 传导 阻 滞 的 三 分 支 阻 灌 
A. 完全 性 左 东 支 传导 阻 灌 ,PR 间 期 正常 范围 B. 8 个 多 月 后 出 现 完全 性 右 束 支 传导 阻 滞 ,PR 间 期 正常 范围 


V 延长 但 V 波形 态 正常 。 

(二 ) 二 度 房 室 阻 滞 QI 型 大 多 数 表现 为 A-H 逐次 
延长 .直至 A 波 后 无 HH 波 . 且 H-V 正常 ( 房 室 结 内 阻 滞 ); 
极 少 表现 为 H-V 逐次 延长 直至 HH 波 后 无 V 波 .而 A-H 
正常 者 (三 分 支 阻 滞 ):@ 开 型 以 部 分 昌 波 后 无 V\、 而 A-H 
固定 (三 分 支 阻 洁 ) 的 为 多 见 ; 表 现 为 部 分 A 波 后 无 日 波 、 
而 H-V 固定 的 ( 房 室 结 内 阻 洁 ) 少 见 。 

(三 ) 三 度 房 室 阻 滞 ”可 表现 为 A 波 后 无 H 波 而 HH 
V 关系 固定 ,A 波 与 日 波 间 无 固定 关系 ( 房 室 结 内 阻 洁 ) 或 
人 -及 关系 固定 、HH 波 后 无 固定 的 V 波 ,V 波 畸 形 ( 图 16-3- 
56) 。 


心电图 了 IIT 
| 起 QRS*P 








说 明 房 室 间 传导 阻 游 发 生 在 希 氏 束 以 下 部 位 ,心室 活动 
由 起 捕 品 所 带动 


四 、 人 必 室 内 传导 阻 治 


心室 内 阻 滞 (intravcntricular block) 指 房 室 束 分 支 以 下 
的 传导 障 候 。 正常 冲动 经 房 室 昌 及 “分 支 系统 几乎 同时 到 


1400 







达 心 室 肌 ,室内 传导 时 间 0. 08 秒 左右 ,不 超过 0. 10 秒 。 


【病因 和 临床 意义 】 

左 束 支 阻 滞 常 提示 心肌 弥漫 性 病变 ,如 冠 心病 ,心肌 病 
或 主动 脉 凑 狭 窄 。 国 内 有 研究 报道 病变 主要 见于 左 束 支 上 
段 , 尤 以 主干 与 希 氏 束 交界 处 显著 。 认 为 可 为 缺 血 或 机 械 
损伤 造成 。 右 束 支 传导 阻 滞 不 一 定 有 广泛 心肌 损害 , 如 不 
伴 其 他 器 质 性 心 胜 病 , 常 无 重要 意义 ;常见 病因 为 风湿 性 心 
胜 病 和 先天 性 心房 间隔 缺损 , 亦 见于 慢性 肺 源 性 心脏 病 、 完 
心病 \ 心 肌 炎 、 心 肌 病 和 急性 肺动脉 栓塞 。 不 全 性 右 束 支 伟 
时 阻 游 可 见于 无 心脏 病 证 据 的 健康 人 。 双 侧 束 支 阻 灌 和 三 
支 阻 滞 的 主要 病因 是 原因 不 明 的 传导 系统 退行 性 变 , 预 后 








局 

















【分 类 】 

(一 ) 近 端 束 支 阻 滞 ”累及 束 支 近 端 ( 房 室 束 分 支部 分 
和 假 分 支部 分 ) 的 范围 较 小 的 病变 可 引起 三 分 支 阻 沾 或 右 
束 支 与 左前 分 支 合并 阻 滞 。 

(二 ) 运 端 束 支 阻 滞 ”累及 三 分 支 远 端 的 病变 ,可 中 
起 :中 左 束 支 分 支 前 阻 江 , 即 左 束 支 阻 兆 ;@ 左 束 支 分 支 后 
阻 滞 , 即 由 左 束 支 前 \ 后 分 支 共同 阻 沾 形 成 的 左 束 支 阻 滞 ; 
久 左 来 支 前 分 支 阻 洲 ;@ 左 束 支 后 分 支 阻 小 ;@ 右 束 支 阴 
涡 ;@ 有 束 支 朋 洲 合 并 左 束 支 前 分 支 阻 小 ;中 右 束 支 阻 游 合 
并 左 束 支 后 分 支 阻 灌 ;@ 两 侧 束 支 主 干 阻 小 ( 双 侧 束 支 阳 
潍 );@ 三 分 支 阻 沾 。 

既往 一 般 按 QRS 时 限 是 否 长 达 0. 12 秒 将 束 支 传导 阻 
洪 分 为 不 金 性 和 完全 性 。 实 则 可 分 为 一 、 二 ,三 度 阻 滞 。 一 
变 QRS 时 限 略 延长 ,相当 于 不 全 性 束 支 传导 阳 沾 。 二 度 部 
分 QRS 时 限 明 显 延长 ,相当 于 间 砍 性 束 支 传导 阻 潍 。 下 度 
















































































第 三 章 心律 失当 
所 有 QRS 时 限 明 显 延 长 ,相当 于 持续 的 完全 性 束 支 传导 阻 联 有 明显 增 宽 的 S 波 :QV: 、V: 导 联 有 小 z 波 .大 及 波 或 R | 
小 。 两 支 或 三 支 合 并 阻 小 时 ,各 支 阻 沾 的 程度 可 不 相同 , 冲 。” 波 双 峰 ;@V; .Vs 导 联 R 波 罕 而 高 .,S 波 宽 ;@T 波 与 QRS 习 
动 一 般 经 阻 滞 程 度 较 轻 的 一 支 传导 ,而 形成 的 QRS 波 群 星 波 群 主 波 方向 相反 (图 16-3-57) 。 
另 两 支 合并 阻 滞 的 形态 。 三 支 同时 完全 阻 洁 , 可 造成 一 次 2. 心 向 量 图 表现 ”四 各 面 QRS 同盟 环 运行 时 间 0. 12 
或 多 次 心室 脱 漏 。 因 此 ,不 完全 三 支 阻 滞 的 心电图 表现 可 秒 或 以 上 ;@ 起 始 部 与 主体 部 接近 正常 . 终 末 部 传 于 右前 
以 极为 错综复杂 方 .运行 ;@@ 水 平面 和 右 侧面 常 有 指 状 终 末 附加 环 ; 
(三 ) 心室 内 阻 滞 ”党 肯 那 纤 维 或 心室 内 阻 滞 QRS 时 @T 环 与 QRS 环 终 未 向量 方向 相反 (图 16-3-57)。 
限 延 长 ,无 束 支 阻 滞 的 特征 表现 .统称 心室 内 阻 清 。 (二 ) 完全 性 左 束 支 阻 滞 ( complete left bundle branch 
block, CLBBB) 
【心电图 和 心 向 量 图 表现 】 1. 心电图 表现 (DQRS 时 限 0. 12 秒 或 以 上 ;@ 工 导 
(一 ) 完全 性 右 束 支 阻 滞 {complete right bundle branch ” 联 RR 波 宽 大 或 有 切 迹 .S 波 常 不 存在 ;@Vs、Vs 导 联 R 波 
block, CRBBB) 宽 , 有 切中 或 旦 双重 民 波 .无 Q 波 ;@Vi、V: 导 联 r 波 极 小 . 
1. 心电图 表现 DQRS 时 限 0.12 秒 或 以 上 ;@1 导  ”S 波 宽大 ;@T 波 与 QRS 波 群 主 波 方向 相反 (图 16-3-58)。 
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完全 性 左 束 支 传导 阻 滞 的 心 电 


图 16-3-58 





图 和 心 向 量 图 
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2. 心 向 量 图 表现 ”各 面 QRS 向 量 环 运行 时 间 0. 12 
秒 或 以 上 ;@QRS 环 位 于 左 、 右 方 , 环 中 部 与 





5 归心 支 运 行 组 


晶 慢 ;@@ 水 平面 QRS 环 狭 长 ,起 始 向 量 向 左前 , 逆 时 针 方向 运 








行 (少数 起 始 即 向 左 后 , 顺 时 针 方 向 运行 ) ,不 久 转 左 、 右 , 顺 
时 针 方 向 运行 ,归心 支 位 于 离心 支 之 左 ;@QRS 与 工 夹 角 
近 180*( 图 16-3-58) 。 

(三 ) 不 全 性 左 或 右 束 支 阻 滞 ” 同 完全 性 左 、 右 束 支 阻 
滞 , 但 QRS 时 限 0. 10 一 0. 11 秒 。 

(四 ) 左 束 支 前 分 支 阻 滞 

1. 心电图 表现 QRS 时 限 不 超过 0. 11 秒 ,大 多 正 
常 ; 四 额 面 QRS 平均 电 轴 超过 - 45", 可 达 - 60° 或 以 上 ; 
轨 工 导 联 尺 波 为 主 ,S 波 小 或 无 ;  、 陡 、aVF 导 联 r 波 小 ,S 
波 深 (图 16-3-59) 。 

2. 心 向 量 图 表现 以 前 额 面 改变 最 明显 ,QRS 环 大 部 
分 位 于 X 轴 上 方 ,环形 宽广 , 逆 时 针 方 向 运行 ,0. 01 秒 以 内 
向 量 向 下 、 向 右 ,0.03~0.04 秒 以 后 转向 上 、 左 ,0.06 秒 以 后 运 


















































行 缓慢 . QRS 环 运行 时 间 多 在 0. 08 一 0. 10 秒 ( 见 图 16-3-59)。 

(五 ) 左 束 支 后 分 支 阻 滞 

1. 心电图 表现 Q@QRS 时 限 0.11 秒 以 下 ;四 额 面 
QRS 平 均 电 轴 右 偏 达 十 120" 或 以 上 ;四 工 导 联 有 明显 的 S 
波 , 本、 夺 、aVF 导 联 QRS 波 群 为 qR 型 ,Vi QS 波 型 ,V; rS 
波 型 。 

2. 心 向 量 图 表现 以 前 额 面 改变 最 为 明显 ,QRS 环 大 

部 位 于 和 X 轴 之 下 ,最 大 向 量 在 右 、. 下 方 , 顺 时 针 方 向 运行 。 
0. 01 一 0. 02 秒 向 量 均 向 上 ,0. 02 秒 向 量 向 左 ,0. 03 秒 以 后 
转向 下 ,0. 06 秒 以 后 运行 较 缓慢 。QRS 环 运 行 时 间 多 在 
0. 08 一 0. 10 秒 。 确 定 左 束 支 后 分 支 传导 阻 滞 前 ,必须 排除 
可 能 产生 类 似 心电图 表现 的 其 他 情况 ,如 右 心室 肥大 、 慢 性 
肺 气 肿 、 正 常 瘦长 体形 者 和 侧 壁 心肌 梗死 等。 

(六 ) 右 束 支 阻 灌 合 并 左 束 支 前 分 支 或 左 束 支 后 分 支 


阻 滞 ”心电图 与 心 向 量 图 改变 基本 上 是 上 述 相应 束 支 传导 
阻 滞 的 联合 (图 16-3-60)。 
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图 16-3-59 ” 左 束 支 前 分 支 传导 阻 滞 的 心电图 和 心 向 量 
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16-3-60” 右 束 支 传 导 阻 滞 





40)2 


和 合并 左 束 支 前 分 支 传导 阻 滞 
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(七 ) 三 支 阻 滞 ”参见 上 文 “ 房 室 传导 阻 灌 " 部 分 。 180 次 /分 时 伴 有 的 房 室 传导 阻 灌 . 以 及 心房 启动 由 于 隐 斤 区 
( 八 ) 心室 内 阻 滞 ”QRS 时 限 0.10~0.11s 或 以 上 ， ”传导 引起 的 心室 律 不 规则 , 均 为 生理 性 传导 阻 沾 的 表现 。| 
但 无 左 或 右 束 支 阻 滞 的 典型 改变 。 生理 性 传导 阻 滞 的 另 一 种 表现 .干扰 性 房 室 分 离 .应 与 完全 | = 
性 房 室 传导 阻 滞 引 起 的 房 室 4 离 仔细 交 别 。 前 心房 三 
【临床 表现 】 心室 率 接近 而 心室 率 大 多 上 略 高 于 心房 率 ; 后 者 心室 
一 度 房 室 传导 阻 洁 很 少 有 症状 .听诊 时 第 一 心音 可 略 心房 率 。 
减弱 。 二 度 房 室 传导 阻 滞 则 可 有 心 胜 停顿 或 心 慰 感 ,听诊 三 分 支 阻 汗 的 诊断 应 结合 病史 ,临床 表现 和 心电图 分 





可 发 现 心音 脱 漏 ,脉搏 也 相应 脱 漏 。 心 室 率 缓慢 时 可 有 头 “，” 析 ,有 条 件 时 辅 以 希 氏 束 电 图 。 不 完全 性 三 分 支 阻 灌 的 心 
从 乏力, 易 疲 倦 活 动 后 气 促 ,甚至 短暂 举 有 万 。 三 度 房 室 传 ” 电 图 表现 中 , 除 交 蔡 出 现 左 束 支 和 右 束 支 传导 阻 滞 可 以 肯 














导 阻 洪 时 , 除 上 述 症状 外 ,还 可 能 进一步 出 现 心 . 脑 血 供 不 。” 定 诊断 外 ,其 他 几 种 都 可 能 是 房 室 束 分 支 以 上 和 以 下 多 处 
足 的 表现 ,如 智力 减退 、 心 力 衰 竟 等。 听诊 时 心率 慢 而 规 。 阻 灌 的 组 合 。 
则 ,35~50 次 /分 ,第 一 心音 强 弱 不 等 , 强 的 心音 又 称 " 大 炮 一 度 房 室 传导 阻 灌 或 二 度 2 : 1 房 室 传导 阻 灌 时 ,如 全 
音 ”。 此 外 , 尚 可 有 收缩 压 增高 . 脉 压 增 宽 . 颈 静脉 搏动 . 心 ”部 或 未 下 传 的 P 波 埋 在 前 一 个 心 搏 的 了 波 中 ,可 分 别 被 误 
音 不 一 致 ,以 及 心脏 增 大 。 侦 尔 可 听 到 心房 音 。 诊 为 交接 处 性 心律 和 罕 性 心动 过 缓 。 二 度 房 室 传导 阻 洪 形 
心室 率 民心 宁 起 捕 点 不 稳定 或 心室 停 捕 时 ,可 有 短 ”成 的 长 间歇 中 可 出 现 1~2 次 或 一 系列 交接 处 逸 捕 , 打 乱 房 
暂 的 意识 均 失 。 心 室 停 捕 超 过 15 秒 时 可 出 现 学 原 , 抽 搞 和 ” 室 传导 规律 ,甚至 类 似 三 度 房 室 传导 阻 洪 的 心电图 表现 , 任 

















青紫 ， ee 斯 综合 征 发 作 。 迅 速 恢复 心室 自主 心律 。” 细 分 析 可 发 现 P 波 一 次 未 下 传 ,一 次 与 QRS 波 群 干扰 分 离 
的 ,发 作 可 立即 终止 ,神志 也 立即 恢复 ,否则 可 导致 死亡 。 的 现象。 

房 室 束 分 支 以 上 阻 法 ,大 多 表现 为 一 度 或 二 度 工 型 房 
室 传导 阻 滞 ,病程 _ 般 短暂 ,少数 持续 。 阻 渤 的 发 展 与 恢复 【治疗 】 








有 逐步 演变 过 程 ,突然 转变 的 少见 。 发 展 成 三 度 时 ,心室 起 房 室 束 分 支 以 上 阻 滞 形 成 的 一 至 二 度 房 室 传导 阻 滞 ， 
搏 点 多 在 房 室 束 分 支 以 上 (QRS 形态 不 变 ) ,这 些 起 捕 点 频 ”并 不 影响 血 流动 力 状态 者 ,主要 针 对 病因 治疗 。 房 室 束 分 


须 结 合 


率 较 高 ,35~50 次 /分 (先天 性 房 室 传导 阻 滞 时 可 达 60 次 / 支 以 下 阻 滞 者 ,无 论 是 否 引起 房 室 传导 阻 滞 , 均 必须 结合 临 
分 ), 且 较 稳 定 可 靠 ,因而 患者 症状 较 轻 , 阿 -斯 综合 征 发 作 。” 床 表现 ,基础 病因 和 阻 小 的 发 展 情况 .1 慎重 考虑 起 搏 治疗 的 
少见 ,病死 率 低 ,预后 良好 。 Es 

房 室 束 分 支 以 下 阻 滞 ( 三 分 支 阻 洁 ) ,大 多 先 表现 为 音 (一 ) 病因 治疗 如 解除 迷走 神 经 过 高 张力 、 停 用 有 关 
支 或 二 束 支 传导 阻 潜 , 而 房 室 传导 正常 。 发 展 为 不 全 性 三 。 ”药物 、 纠 让 电解 质 失调 等 。 各 种 急性 心肌 炎 ,心脏 直 视 手术 
分 支 阻 潜 时 ,少数 人 仅 有 交 硅 出 现 的 左 或 右 东 支 传导 阻 清 损伤 引起 的 房 家 传导 阻 潜 ， 往往 与 急性 炎 性 水 肿 有 关 , 可 试 
而 仍然 保持 正常 房 室 传导 ,多 数 有 一 度 二 度 工 型 高 度 或 ”用 肾 上 腺 皮质 激素 治疗 纠正 。 和 急性 下 壁 心肌 梗死 所 致 房 室 
三 度 房 室 传导 阻 滞 , 下 传 的 心 搏 仍 保持 束 支 传导 阻 潇 的 特 传导 阻 滞 往 往 是 可 逆 的 , 数 小 时 至 数 日 即 可 恢复 .心肌 再 沸 
征 。 早 期 房 室 传导 阻 滞 可 间断 发 生 ,但 阻 滞 程 度 的 改变 大 注 后 预后 良好 ,可 用 阿托品 治疗 或 需 临 时 起 搏 治疗 ,多 不 需 
多 突然 。 转 为 三 度 房 室 传导 阻 滞 时 ,心室 起 捕 点 在 阻 灌 部 永久 起 搏 治疗 。 因 睡眠 呼 吸 暂停 而 出 现房 室 传导 阻 滞 的 患 
位 群 畸 形 ) ,频率 慢 28 一 40 次 /分 , 且 不 稳定 ， 者 , 则 应 针对 呼吸 系统 疾病 进行 治疗 。 
* 顿 ,因而 证 状 较 重 , 阿 -斯 综合 征 发 作 常见 ， (二 ) 增 快 心率 和 促进 传导 
1. 药物 治疗 ”常用 于 临时 处 理 。@ 拟 交感 神经 药物 : 







































病死 率 高 ,预后 差 。 
常用 沙丁胺醇 2 一 4mg,3 一 4 次 /日 。 预 防 或 治疗 房 室 传导 
【诊断 】 阻 滞 引 起 的 阿 -斯 综合 征 发 作 , 宜 用 0. 5mg dl 异 丙 肾上腺 
根据 心电图 改变 并 结合 临床 表现 作出 诊断 。 为 估计 预 素 溶 液 连续 静脉 滴 注 ,控制 滴 速 使 心室 率 维持 在 60 一 70 
后 并 确定 治疗 , 尚 需 区 分 生理 性 与 病理 性 房 室 传导 阻 滞 、 \ 房 ”次 /分 。 但 需 注意 的 是 过 量 不 仅 可 明显 增 快 房 率 而 使 房 宝 
室 束 分 支 以 上 阻 沾 和 三 分 支 阻 滞 , 以 及 阻 湾 的 程度 。 阻 滞 加 重 , 而 且 还 能 导致 严重 室 性 异 位 心律 。 在 急性 缺 血 








个 别 或 少数 心 搏 的 PR 间 期 延长 或 心室 脱 漏 ， 多 由 生 性 心脏 病 发 生 时 应 避免 使 用 该 类 药物 .而 应 实施 临时 起 指 
理性 传导 阻 浊 引起 ,如 过 早 发 生 的 房 性 .交接 处 期 前 惧 和 、 治疗 。 关 于 阿 - 斯 综合 征 发 作 的 其 他 紧急 处 理 人 参见 本 篇 第 
双向 阻 洁 的 交接 处 期 前 收缩 ,心室 夺 获 ,反复 心 捕 等 。 室 性 四 刘 “ 心 脏 肾 信和 心 及 性状 寻 ”; 回 阿托品 ;0.5 一 1.0meg 肌 
期 前 收缩 隐匿 传导 引起 的 PR 延长 (冲动 道 传 至 房 室 结 肉 或 静脉 注射 :四 磊 性 药物 :碳酸 氧 钠 或 乳酸 钠 有 改善 心肌 
中 断 , 未 传 到 心房 ,因而 不 见 道 传 P 波 ;但 房 室 结 组 织 则 央 细胞 应 激 性 、 促 进 传导 系统 心肌 细 | 交感 神经 药物 反 
传导 冲动 而 处 于 相对 不 应 期， 以 致 下 一 次 冲动 传导 迟缓 ) 也 应 的 作用 …- 般 用 克 分 于 溶液 静脉 滴 注 或 推 东 .万 大 适用] 
属 生 理性 传导 阻 法 。 此 外 , 室 上 性 心动 过 速 的 心房 率 是 过 高 血 钾 或 伴 酸 中 毒 时 。 




















1403 








第 十 六 篇 


2. 人 工 心脏 起 搏 器 治疗 ”心室 率 缓慢 并 影响 血 流动 力 
学 状态 (如 黑 瞧 . 晤 厥 和 心 训 ) 的 二 至 三 度 房 室 传导 阻 滞 , 万 
其 是 阻 滞 部 位 在 房 室 束 分 支 以 下 ,如 发 生 在 急性 心肌 炎 、 急 
性 心肌 梗死 或 心脏 手术 损伤 时 , 均 有 用 临时 起 搏 器 治疗 的 指 
征 。 安 装 永久 起 搏 器 前 ,或 高 度 至 三 度 房 室 传导 阻 滞 患 者 施 
行 麻醉 或 外 科 手 术 时 ,临时 起 搏 可 保证 麻醉 或 手术 诱发 心室 
停 搏 时 患者 的 安全 ,并 可 预防 心室 颤动 的 发 生 . 持 续 高 度 或 
三 度 房 室 传 导 阻 滞 伴 有 心 , 脑 供血 不 足 症状 ,活动 量 受 限 , 心 
功能 异常 或 有 阿 -斯 综合 征 发 作 史 者 , 均 应 考虑 采用 永久 起 扶 
治疗 (参见 本 篇 第 五 章 “ 植 人 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 ”)。 

束 支 阻 洲 不 影响 房 室 传导 功能 时 ,本 身 无 须 特殊 治疗 。 
治疗 主要 针对 病因 。 三 支 阻 灌 导 敏 房 室 阻 滞 时 的 治疗 如 上 
述 。 二 支 阻 沾 ( 右 束 支 合并 左 束 支 前 或 后 分 支 阻 滞 ) 的 治疗 
沿 有 争论 ,目前 倾向 于 对 伴 暴 诬 或 先兆 尝 胶 者 ,或 H-V 间 
期 延长 达 100ms 以 上 者 采用 起 捕 器 治疗 。 


循环 系统 疾病 


















































五 、 预 激 综 合 征 

朱文 青 
预 激 综合 征 (pre-excitation syndrome) 是 指 在 房 室 传导 
系统 之 外 存在 附加 连接 组 织 ( 房 室 旁 路 束 ) ,使 部 分 或 全 部 
“ 室 或 心房 肌 在 正常 房 室 传导 系统 顺 传 或 逆 传 的 激动 传 抵 
心室 或 心房 之 前 ,提早 出 现 心 电 激动 ,是 一 种 房 室 间 传导 异 
常 的 现象 。 在 一 定 条 件 下 无 论 是 房 室 旁 路 呈 前 向 传导 或 是 
逆向 传导 , 均 可 导致 房 室 折返 性 心动 过 速 的 发 作 , 是 临床 上 

一 种 常见 的 心律 失常 类 型 。 





【病因 和 发 病 机 制 】 

顶 激 综合 征 的 病因 是 在 正常 房 室 传导 系统 外 尚 有 先天 
性 附加 通道 ( 劳 路 束 ) 连 接 心房 与 心室 肌 。 患 者 大 多 无 器 质 
性 心脏 病 , 少 数 有 先天 性 或 后 天 性 心脏 病 , 在 先天 性 心脏 病 
的 患者 中 尤 以 Ebstein 畸形 最 常见 ,文献 报道 在 Ebstein 畸 
形 ( 三 尖 詹 下 移 ) 中 发 生 预 激 综合 征 的 概率 为 5% ~25%， 
而 且 都 是 右 心房 室 旁 路 。 在 室 间 隔 缺 损 和 大 血管 转 位 者 伴 
有 预 激 综合 征 的 机 会 也 比 自然 几率 高 。 也 有 文献 报道 二 尖 
汰 脱 垂 患者 伴 有 预 激 综合 征 者 较 多 ,而 且 多 为 左 侧 房 室 旁 
路 。 偶 有 家 族 性 倾向 的 报道 ,我 们 曾 发 现 有 两 个 家 族 出 现 

旁 路 由 心肌 束 组 成 ,其 电 生理 特征 与 正常 房 室 传导 系 
统 不 同 。 已 知 的 劳 路 有 下 列 几 种 :中 房 室 旁 路 (Kent 束 )， 
连接 左 心房 - 左 心室 或 右 心房 - 右 心室 ,大 多 位 于 黄 侧 房 室 
沟 或 间隔 劳 ;@ 房 希 劳 路 (james 束 ) ,连接 心房 与 希 氏 束 ， 
终止 于 房 室 结 下 部 或 希 氏 束 上 部 ;@ 结 室 ( 或 结束 ), 束 室 旁 


























路 (Mahaim 束 ) ,前 者 EE 结 与 心室 或 右 束 支 ,后 者 连 
接 希 氏 束 与 色 房 上 东 旁 路 (Mahaim 束 ) ,连接 心房 与 远 


端 有 束 支 或 右 心 室 心 尖 部 。 以 上 淮 路 中 以 房 室 劳 路 最 党 
见 , 其 刁 型 心电图 改 杰 与 并 发 房 室 折 返 性 心动 过 速 者 常 被 
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分 别称 为 经 典 的 预 激 和 预 激 综合 征 ( 图 16-3-61) 。 


bu v 


si 


二 要 一 


路 肝 


1 


人 
1 Mi: 


房 希 旁 路 结 室 、 束 室 党 路 





图 16-3-61 不 同 旁 路 的 解剖 ,心电图 与 希 氏 束 图 表现 





室 劳 路 存在 时 ,心房 激动 分 别 经 劳 路 与 正常 房 家 伟 
导 途 径 激动 心室 。 心 房 激动 经 芝 路 迅速 传达 劳 路 的 心室 
端 , 沉 路 室 端 心室 肌 提早 激动 ,然后 沿 邻近 心室 肌 在 心室 内 
缓慢 传导 。 而 经 正常 途径 传导 的 心房 激动 在 房 室 结 内 传导 
缓慢 (生理 性 房 室 结 内 递减 性 传导 ) ,但 此 后 快速 沿 希 氏 - 束 
支 系统 激动 两 侧 心室 。 两 者 融合 形成 的 心室 肌 激 动 , 起 始 
部 分 由 穷 路 传导 的 激动 组 成 ,其 余 则 由 正常 途径 传导 的 激 
动 组 成 。 同 样 , 心 室 激 动 可 分 别 经 旁 路 和 正常 途径 逆 传 , 先 
后 激动 心房 ,形成 融合 的 心房 激动 。 经 旁 路 激动 心室 肌 的 
后 晚 和 多 少 与 激动 分 别 由 旁 路 和 房 室 结 传 抵 心 室 的 时 间 莽 
相关 。 房 室 结 传导 减 慢 如 房 室 阻 洁 时 , 心 宁可 能 全 部 由 旁 路 
激动 ,整个 QRS 波 实质 上 相当 于 一 个 心室 激动 波 。 相 反 , 当 
房 室 结 传导 加 速 避 劳 路 房 端 上 距 实 房 结 较 远 (如 左 侧 旁 路 ), 则 
心室 大 部 由 正常 途径 激动 ,心室 预 激 波 可 不 明显 。 讨 迫 颈 动 
脉 罕 、Valsalva 动作 \ 应 用 洋 地 黄 等 减 慢 房 室 结 传导 的 措施 ， 
可 增 大 心室 项 激 波 ;而 运动 , 深 吸 气 等 增 快 房 室 结 传导 的 措 
施 则 使 心室 预 激 波 减 小 或 消失 。 房 早 , 快 速 高 位 心房 调 捕 或 
邻近 旁 路 房 端的 调 搏 均 可 使 心室 预 激 波 增 大 。 

房 结 或 房 希 旁 路 存在 时 ,心房 激动 绕 过 房 宣 结 生理 性 
传导 延缓 区 ,经 希 氏 束 与 束 支 下 传 。 其 结果 是 房 室 传导 加 
速 而 心室 内 传导 正常 。 

结 室 与 束 室 劳 路 存在 时 ,心房 激动 经 房 室 结 正常 传导 ， 
再 经 房 室 结 下 部 或 希 氏 束 沿 旁 东 传 至 心室 ,与 正常 -| 
传 的 激动 融合 。 其 结果 是 房 室 传 导 时 间 不 缩短 而 心室 提 
激动 。 现 已 认识 到 结 室 劳 路 的 室 端 大 多 位 于 右 束 支 ,应 称 


为 结束 劳 路 . 结 室 穷 路 的 房 端 大 多 位 于 右 房 室 沟 附 近 . 室 





























端 在 右 束 支 或 右 心室 心 尖 , 传 导 速度 较 慢 . 且 具 有 类 似 房 室 
结 的 递减 性 传导 性 能 。 心 房 激动 由 正常 途径 与 劳 束 传 抵 心 
室 的 时 间 差 小 ,激动 主要 经 正常 途径 传 抵 心室 .因而 并 无 心 
室 预 激 表现 。 束 室 旁 路 引起 的 心律 失常 少见 。 

房 室 结 Ee i 与 施 路 约 成 室 间 人 房 
















房 性 期 前 收缩 可 





快 而 不 应 期 在 房 率 E 律 时 较 长 
能 在 房 束 前 传 受 阻 而 沿 房 室 结 - 希 氏 束 前 向 传导 ,再 经 旁 路 


逆 传 ,从 而 启动 正 向 性 房 室 折返 性 心动 过 速 。 房 室 间 存在 
两 条 电 生 理性 能 各 异 的 传导 通路 ,有 利于 冲动 折返 和 形成 
房 室 间 折返 性 心动 过 速 (AVRT),AVRT 多 见于 房 室 旁 
路 。 房 希 旁 路 , 房 束 、 结 室 和 结束 旁 路 参与 的 AVRT 少见 
心房 激动 沿 正 常 途 径 前 向 传导 至 心室 再 名 竹中 着 传 反 回 心 
房 ,或 相反 地 经 旁 路 前 向 传导 至 心室 再 沿 正常 途径 逆 传 返 
回 心 房 形成 的 AVRT, 分 别称 为 正 向 和 逆向 性 AVRT。 
具有 缓慢 传 导 与 递减 性 传导 性 能 的 旁 路 又 称 慢 旁 路 。 
包括 房 室 慢 旁 路 和 房 束 旁 路 。 前 者 一 般 不 显示 前 传 功能 ， 
逆 传 速度 慢 , 且 有 递减 性 传导 特性 ,不 应 期 短 ,又 称 逆 性 慢 
劣 路 。 而 房 束 旁 路 则 不 具 逆 传 功能 ,前 传 速度 慢 , 也 有 递减 
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性 传导 特性 。 罕 性 心律 时 ,两 者 均 无 预 激 的 心电图 表现 
逆 传 慢 旁 路 的 心房 端 多 位 于 右 后 间隔 区 .但 也 可 位 于 其 他 
部 位 ,多 为 单 旁 路 .也 可 有 多 条 慢 旁 路 并 存 . 或 和 快 旁 路 并 


bE 




















存 。 道 传 慢 旁 路 参与 的 心动 过 速 呈 正 向 性 AVRT。 房 束 
旁 路 早期 曾 被 认为 是 结 室 旁 路 .近年 来 电 生理 研究 和 导管 


消融 的 临床 实践 确认 其 大 多 位 于 右 心室 游离 壁 , 房 端 近 三 
尖 辩 环 外 侧 , 在 室内 经 较 长 路 程 止 于 右 束 支 远 端 或 右 心室 
心 尖 , 近 端 传导 性 能 类 似 房 室 结 而 远 端 则 类 似 束 支 。 房 室 
旁 路 参与 的 心动 过 速 旦 逆向 性 AVRT。 








【 旁 路 的 心电图 表现 】 

各 型 旁 路 引起 的 预 激 心电图 表现 特征 如 下 : 

(一 ) 房 室 旁 路 @PR 间 期 (实质 上 是 P~6 间 期 ) 缩 
短 至 0. 12 秒 以 下 ,大 多 为 0. 10 秒 ;@QRS 时 限 延 长 达 0. 11 
秒 以 上 ;GQRS 波 群 起 始 部 粗 钝 , 称 为 8 波 或 预 激 波 : 中 P 一 
间 捧 正常 ;@ 继 发 性 ST-T 波 改变 。 这 种 心电图 表现 为 典型 
的 WPW(Wolff-Parkinson-White) 综 合 征 (图 16-3-62)。 

(二 ) 房 结 、 房 希 旁 路 ”PR 间 期 小 于 0.12 秒 , QRS 波 
群 正常 ,无 预 激 波 。 这 种 心电图 表现 又 称 为 短 PR, 正 常 QRS 
综合 征 或 LGL(Lown-Ganong-Levine) 综 合 征 (图 16-3-63) 。 














B 


图 16-3-62 心 电 
和. 房 室 蓉 路 为 A 型 预 激 经 合作 








[ 冬 ] 











示 WPW 综合 征 


B. 房 室 游 路 为 B 型 预 激 综合 征 
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图 16-3-63 心 电 

(三 ) 结 室 、 束 室 旁 路 
有 预 激 波 。 

(四 ) 房 束 旁 路 PR 间 期 与 QRS 波 群 形态 均 正 常 , 无 
预 激 波 。 

不 典型 的 WPW 心电图 表现 :隐匿 性 预 激 . 综 合 征 预 
激 波 不 存在 或 较 小 , 预 激 综 合 征 的 心电图 特征 不 明显 。 可 
能 由 于 旁 路 房 端 距 窦 房 结 较 路 前 向 传导 阻 沾 。 国 内 
资料 表明 半数 以 上 旁 路 呈 隐 医 性 , 窦 律 时 心电图 正常 ,心动 
过 速 发 作 呈正 向 性 AVRT;@@ 间 钦 性 马 激 , 预 激 波 间 移出 
现 ,可 能 由 于 旁 路 不 完全 前 向 传导 阻 滞 ;@ 手 风琴 现象 , 预 
激 波 在 一 连 音 心 排 中 逐次 变 大 或 变 小 ,QRS 波 样 增 宽 程 度 


PR 间 期 正常 ,QRS 波 群 增 宽 ， 


















见于 WPW 伴 房 闫 发 作 时 ,为 预 激 程度 改变 所 致 ;@ 多 条 次 
路 具有 两 条 或 以 上 不 同 部 位 旁 路 时 ,不 同时 期 记录 的 心 电 
图 可 有 两 种 或 以 上 不 同 的 预 激 表 现 。 





【 房 室 旁 束 的 命名 和 定位 】 

1993 年 全 国 快速 心律 失常 的 非 
戎 路 的 命名 和 定位 如 下 : 左 房 室 淮 路 分 为 左前 壁 , 左 侧 
赦 \ 后 间隔 左 侧 与 中 间 隐 左 侧 。 丰 房 室 穷 路 分 为 石 曾 间 壁 、 
丰 侧 矿 , 后 间隔 石 侧 和 中 间隔 右 侧 。 问 陋 劳 束 划 分 成 5 个 区 
域 :有 有 前 间隔 位 于 希 氏 束 上 下 5mm 范围 内 ;多 有 中 间隔 位 
于 右前 间隔 以 下 ,冠状 静脉 密 (CS) 开口 以 上 区 域 :,CS 11 以 
CS 电极 最 大 守 昌 硕 点 为 标志 ;多 丰 后 问 障 位 于 CST 由 :类 
久 丈 最 低 点 ;和 包 左 中 间 隐 位 于 希 氏 束 电极 全 CS 开 [Li 问 区 域 ; 
气 左 后 间 卫 位 于 中 CSTT1.5cm 以 内 区 域 ( 网 16 3 64) 






j 物 治疗 专题 研讨 会 对 
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左 外 侧 







左 后 
左 后 隔 党 右 后 隔 沉 
冠状 守 品 
图 16-3-64 ”常见 旁 路 的 定位 

房 室 劳 路 的 心电图 定位 : 房 宣 旁 路 的 位 置 决 定 体 表 心 
电 图 图 形 ,如 delta(8) 波 向 量 和 QRS 综合 波形 态 。 左 侧 沉 
路 提早 激动 左 心室 ,因而 V 8 波 正 向 , QRS 时 右 旧 支 传导 
阻 湾 型 ,而 右 侧 旁 路 提早 激动 右 心室 ， Vi 5 波 负 向 ,QRS 则 
鞋 左 束 支 传导 阻 淳 型 。 可 见 根据 显 性 预 激 的 休 表 心电图 表 
ee 的 位 置 。 房 室 劳 路 可 位 于 二 人 尖 渡 
或 三 尖 沂 周转 的 各 个 部 位 ,包括 左右 心室 的 游离 壁 和 房 家 
l 利用 常规 12 导 联 心电图 ,结合 













、 结合 电 生理 检查 与 射频 
消融 治疗 结果 提出 的 定位 方法 颇 多 ,介绍 其 中 较 简 便 的 一 


种 如 下 。 据 RS 波 群 主 波 方向 ,以 Vi 导 联 区 分 左 、 右 , 止 为 
左 . 负 为 石 ;以 中 导 联 区 分 前 、 后 ,下 为 前 , 负 为 后 ;开导 联 时 
正 负 双 癌 者 ,提示 侧 劳 路 , | avL 负 CV Vi 负 ) 为 左 侧 ， 
TaVF 上 下 为 有 侧 。 还 可 根据 Vi (在 后 ) ,aVE( 丰 有 前)、V， 





( 左 后 )、 工 (左前 ) 导 联 预 激 波 的 正 、 负 ,区 分 游离 壁 与 间 陋 
和 劳 , 正 向 -间隔 劳 , 负 向 -游离 壁 。 

了 Rosenbaum 以 Vi 、V, 导 联 预 
向 ,Vi 、Vs 导 联 预 激 波 与 QRS 波 旭 
型 预 激 的 经 典 分 型 法 .可 大 致 区 分 旁 束 位 置 
沿用 (图 16-3-65、 图 16-3-66)。 





激 波 与 QRS 波 群 主 波 正 
E 波 负 向 ,分 为 A 和 B 
至 今 仍 在 临床 
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图 16-3-65 ”A 型 预 激 综合 和 
5 向 扯 对 向 左前 ,使 胸 前 导 联 心 电 图 均 皇 RR 型 . 常 以 Rv 
为 最 高 ,8 波 均 向 上 









型 曙 世 
癌 蝇 遇 遇 蝇 晤 虹 二 
压 间 一 入围 醒 村 村 注 曾 
图 陆 硬 蝇 图 瞧 固 晤 
民国 


























图 16-3-66”B 型 预 激 综合 


8 向 起 对 间 左 后 , Vi 导 联 8 波 向 下 ,R 5 或 减少 ,S 
波 加 深 ; Vs 、Vs 导 联 8 波 向 上 .QRS 波 以 R 波 为 主 
我 们 的 体会 显 性 旁 路 的 定位 首先 应 根据 V1、]、aVl 


导 联 8 波 向 量 向 上 , 旦 Vi 导 联 上 R/S>1, 为 左 侧 ,Vi 导 联 
8 波 向 下 或 等 电位 线 为 右 侧 ; 次 之 根据 下 导 联 8 波 向 共同 
上 为 前 方 劳 路 , 负 向 劳 路 为 后 方 ,等 电位 为 外 侧 ;再 根据 在 
工 或 AVF 导 联 上 6 波 向 量 观察 左前 或 右前 .Vs 或 Y: 导 联 
6 波 向 量 观察 左 后 或 右 后 ,直立 为 间隔 区 ,等 也 位 线 或 负 加 
劳 路 可 能 在 游 

体 表 心电图 
项 激 波 大 的 显 
存在 时 。 精 人 确定 

心 内 电 生 理 检 但 定位 













色 股 施 脉 和 颈 央 静脉 
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(或 锁骨 下 静脉 ) 置 入 高 位 右 心 房 (CHRA)、 希 氏 束 CHBE)、 
右 心 室 心 尖 部 (RVA) 及 CS 电极 导管 
和 工 ,aVF、V' 三 个 导 联 体 表 心 电 图 。 窦 性 心律 ,心房 、 
心室 程序 刺激 和 分 级 递增 刺激 以 及 诱发 心动 过 速 等 方法 

可 确认 旁 路 的 存在 ( 罕 律 时 希 氏 束 在 心室 开始 除 极 后 激动 . 




















H-V 短 或 负 ) ,是 否 参与 心动 过 速 ,并 决定 旁 路 数 .排除 其 
他 机 制 心动 过 速 可 能 。 
心 内 电 生 理 检查 与 导管 消融 结果 表明 游离 壁 旁 路 多 





见 , 尤 以 左 侧 居多 。 间隔 旁 路 约 占 房 室 旁 路 的 25 兴 一 
30%, 后 间隔 占 多 数 .前 间隔 及 中 间隔 较 少 。 


【WPW 综合 征 伴 发 的 快速 心律 失常 了 

WPW 综合 征 伴 发 的 快速 心律 失常 可 分 为 下 列 三 类 ， 党 
路 参与 心动 过 速 折返 环 路 的 形成 ( 房 室 折返 性 心动 过 速 
AVRT); 快 速 心 律 失常 的 折返 环 路 不 包括 旁 路 ,但 后 者 参与 
传导 ; 旁 路 不 参与 折返 环 路 的 形成 或 传导 的 快速 心律 失常 

(一 ) 房 室 折返 性 心动 过 速 ”又 可 分 为 正 向 性 和 逆向 
性 两 类 , 窦 性 心律 时 可 表现 为 显 性 或 隐匿 预 激 。 

正 向 性 AVRT 环行 运动 方向 经 正常 途径 前 传 、. 旁 路 逆 
传 ,是 WPW 综合 征 患 者 最 常见 的 快速 心律 失常 。 经 典 表 
现 为 突 发 突 止 的 阵 发 性 心动 过 速 ,频率 150 一 250 次 /分 . 律 
规则 。P 在 ST 段 内 , 呈 逆 传 型 ,R-P 多 之 70ms. 但 短 于 P- 
R,QRS 罕 (图 16-3-67)。 约 1/3 患者 因 心 率 过 快 而 伴 功 能 
性 束 支 传导 阻 滞 时 ,QRS 增 宽 , 以 右 束 支 传 导 阻 沾 较 多 见 。 
位 于 旁 路 同 侧 的 束 支 传 导 阻 滞 可 使 环行 运动 时 间 延 长 二 
35ms, 导 致 心动 过 速 频率 减 慢 。AVRT 发 作 时 还 常 出 现 
QRS 电 交替 和 STT 改 变 ;QRS 电 交替 亦 见 于 房 室 结 折返 性 
心动 过 速 (AVNRT ) ,可 能 与 心率 快速 有 关 , 但 如 发 生 在 心率 
低 于 210 次 /分 时 , 则 更 有 利于 AVRT 的 诊断 。 心 动 过 速 时 
或 以 后 ,ST 工 改变 常见 ,大 多 为 非 冠 脉 病变 所 致 。 心 动 过 速 
时 P 波 向 量 可 提示 旁 路 的 位 置 。 如 荆 导 联 P 负 向 提示 左 劳 
路 ,而 厂 、 轩 vaVF 导 联 P 正 向 则 提示 后 间隔 觉 路 。 

逆向 性 AVRT 环行 运动 方向 与 下 向 相反 .经 觉 路 顺 
传 . 上 正常 途径 逆 传 ;也 常 由 两 条 路 径 分 别 组 成 折返 环 的 前 向 
和 逆向 支 。 逆 向 性 AVRT 远 较 正 向 性 者 少见 。 心 电 图 下 
现 为 阵 发 .规则 的 宽 QRS 心动 过 速 ,频率 150 一 250 次 分 。 
QRS 呈 完 全 预 激 图 形 ,P 在 QRS 内 .不 易 查 见 。 如 有 
性 预 激 的 心电图 比较 ,可 与 室 速 鉴别 、 

房 束 旁 路 参与 的 逆向 性 AVRT ,和 
有 有 束 支 . 希 氏 束 和 房 室 
心电图 PR 可 延长 ,QRS 增 宽 、 号 左 左 呆 支 传导 阳 蓄 型 伴 电 轴 
左 偏 或 正常 。 并 发 右 束 支 传导 阻 滞 可 延长 室 房 传导 证人 
F 续 不 止 。 
AVRT 的 环行 途径 包括 心房 、 房 1 
宇 房 传导 阻 灌 可 终止 心动 过 速 。， 因 南 伴 下 诬 以 上 房 
局 而 心动 过 速 持续 者 .多 不 号 虑 AVRT II 
速 终 止 于 忆 后 励 QRS 允 未 合 波 皮 多 提 小 
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结 、 布 开 来 和 心室。 
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图 16-3-67 ” 预 激 综 台 行 





FE 合并 室 上 性 心动 过 速 





可 见 室 上 性 心动 过 速 发 作 ,QRS 波形 态 正常 


AVRT 可 能 。 

(二 ) 旁 路 不 参与 形成 但 参与 传导 的 心动 过 速 ”包括 
房 性 心动 过 速 、 房 室 结 内 折返 性 心动 过 速 . 心 房 辣 动 和 心房 
扑 动 。 由 于 旁 路 参与 前 向 传导 , QRS 增 宽 呈 显 性 预 激 表 
现 ,这 类 心动 过 速 又 称 为 预 激 型 心动 过 速 。 

巴 激 患者 并 发 房 铬 颇 常见 。 可 由 自发 或 诱发 的 
AVRT 转变 为 房 颤 或 单纯 房 颤 发 作 。 房 颤 和 房 扑 时 房 率 
快 , 旁 束 不 应 期 相应 缩短 ,心房 激动 大 多 经 旁 路 传导 至 心 
室 ,QRS 波 宽大 ,近乎 完全 预 激 (图 16-3-68)。 此 时 ,不 仅 
心房 主动 收缩 消失 , 且 心 室 激动 顺序 混乱 .快速 并 分 裂 , 因 
而 心 排 血 量 明显 减少 ,可 致 低 血 压 . 近 乎 时 肥 或 党 抢 , 还 能 
引起 室 额 。 房 额 或 房 扑 时 心室 率 的 快慢 与 旁 束 的 不 应 期 密 
切 相 关 ,R-R 间 期 二 200ms 者 ,提示 旁 束 不 应 期 极 短 ,演变 
为 室 闸 的 概率 高 。 房 颤 反 复发 作 还 可 引起 心脏 扩大 或 心动 























过 速 性 扩张 型 心肌 病 。 

(三 ) 旁 路 不 参与 折返 环形 成 或 传导 的 心动 过 速 包 
括 不 经 劳 路 传导 的 心房 性 、 房 室 结 内 折返 性 心动 过 速 和 室 
性 心动 过 速 。 旁 路 不 参与 传导 的 房 着 或 房 扑 少见 。 旁 路 并 
发 室 性 心动 过 速 者 罕见 。 








【临床 表现 】 
驴 激 综合 征 大 多 为 先天 性 ,但 其 表现 可 较 退 而 形似 获 


得 性 。 患 者 男性 多 见 , 大 多 心脏 正常 ,也 有 合并 先天 性 或 后 
天 性 心脏 病 的 , 预 激发 生 率 随 年 龄 增长 而 降低 。 常 伴 突 发 
突 止 的 阵 发 性 心动 过 速 发 作 ,发 作 频率 多 随 年 龄 增长 而 增 
多 ,大 多 呈正 向 性 AVRT; 少 数 为 房 粘 和 房 扑 。 

单纯 预 激 并 无 症状 ,并 发 心动 过 速 者 症状 与 室 上 性 心 
动 过 速 相 似 。 心 动 过 速 发 作 可 伴 多 屎 , 室 率 过 快 或 发 作 终 
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止 华 灾 房 结 暂 时 抑制 时 ,可 致 尝 底 。 不 伴 心脏 病 者 ,预后 大 
多 良好 。 并 发 房 语 或 房 扑 者 .有 潜在 严重 危险 。 合 并 有 器 
质 性 心脏 病 患 者 尽管 发 作 时 频率 不 快 .但 如 持续 时 间 长 亦 
可 产生 严重 的 后 果 ( 心 绞 痛 ,心肌 酚 死 .休克 甚至 心力 衰竭 
等 )。 当 心室 率 在 200 次 /分 左右 , 除 心情 等 不 适 外 , 尚 可 发 
生生 胞 ,休克 、 心 功能 障碍 甚至 独 死 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 预 激 综合 征 的 诊断 与 鉴别 诊断 ” 显 性 预 激 的 诊 
断根 据 心 电 图 特征 。 此 外 , 心 向 重 图 亦 可 作为 诊断 依据 。 
其 特征 是 各 个 面 上 QRS 环 起 始 部 分 运行 缓慢 成 一 直线 , 持 
续 可 达 0. 08s, 以 后 突然 转向 并 以 正常 速度 继续 运行 。 
QRS 环 运 行 时 间 可 超过 0. 12s。 

显 性 预 激 综合 征 的 心电图 应 与 束 支 传导 阻 滞 , 心 室 肥 
大 或 心肌 梗死 鉴别 ,PR 间 期 缩短 和 (或 ) 预 激 波 的 存在 提 
示 为 预 激 综合 征 。 加 速 的 心室 自主 心律 与 室 率 相似 的 窦 性 
心律 旺 干扰 性 房 室 分 离 时 ,可 出 现 短 阵 PR 间 期 缩短 和 
QRS 波 宽大 畸形 的 心电图 表现 ,酷似 间 葡 性 预 激 ;但 加 长 
记录 常 可 显示 PR 间 期 不 固定 和 房 室 分 离 ,不 难 与 预 激 综 
合 征 鉴别 。 显 性 预 激 综 合 征 还 能 掩盖 心肌 梗死 或 束 支 传导 
阻 滞 的 心电图 表现 。 当 预 激 所 致 QRS 向 量 指向 左 心室 腔 
时 ,心肌 梗死 所 致 Q 波 被 拖 盖 。 束 支 传导 阻 渤 侧 心室 被 旁 
路 预 激 时 , 束 支 阻 滞 的 心电图 表现 被 拖 盖 。 

隐 性 预 激 综 合 征 的 心电图 正常 ,如 无 心动 过 速 发 作 , 难 
据 体 表 心 电 图 确诊 。 心 内 电 生 理 检查 示 心室 提早 激动 在 希 
氏 束 除 极 ( 逆 传 ) 前 激动 心房 , 且 心 房 逆 传 激动 顺序 异常 。 

(二 ) 预 激 综合 征 伴 心动 过 速 的 诊断 与 鉴别 诊断 预 
激 伴 心动 过 速 发 作 可 表现 为 窗 或 宽 QRS 心动 过 速 。 

窗 QRS 心动 过 速 可 由 窦 速 , 房 速 ,AVNRT 或 正 向 性 
AVRT 引起 。 起 源 于 束 支 分 支 的 室 速 可 星 窜 QRS 型 ,但 
罕见 。 心 电 图 辅 以 颈 动脉 窦 按摩 大 多 能 作出 正确 鉴别 诊 
断 。 册 型 房 速 的 心房 活动 在 QRS 前 ,RP>PR, 出 现 二 度 房 
宣传 导 阻 滞 时 ,心动 过 速 不 中 止 。 典 型 AVNRT 的 了 位 于 
QRS 终 末 或 不 见 , RP 过 PR, 出 现 二 度 房 室 传导 阻 滞 时 , 心 
动 过 速 不 中 止 。 典 型 正 向 型 AVRT 的 P 在 ST 段 内 .RP 
PR, 出 现 二 度 房 室 传导 阻 滞 时 ,心动 过 速 中 止 。 窄 QRS 心 
动 过 速 伴 房 室 分 离 者 ,大 多 为 束 支 分 支 型 室 速 。 

宽 QRS 心动 过 速 的 心电图 诊断 , 常 需 心 内 电 生理 检查 
帮助 鉴别 。 



















































【治疗 】 

预 激 综合 征 本 身 并 不 需要 进行 治疗 。 如 果 合并 有 房 室 
折返 性 心动 过 速 则 与 一 般 室 上 速 一 样 处 理 。 如 并 发 心房 疗 
动 或 心房 扑 动 时 心室 率 很 快 ,产生 循环 功能 障碍 或 存在 有 
心力 误 竟 ,心绞痛 等 时 ,应 尽快 采用 同步 直流 电 复 律 。 

(一 ) 药物 治疗 ”参见 上 文 " 室 上 性 心动 过 速 部分。 

(二 ) 经 导管 射频 消融 术 全 









是 中 前 进行 根治 预 激 综合 


心律 失常 


第 三 章 


征 的 最 好 方法 。 以 前 还 有 外 科 手 术 治疗 :但 均 肉 开 胸 创 伤 户 二 克 


很 大 ,一 般 不 能 为 患者 所 接受 。 

房 室 旁 路 的 消融 主要 分 为 左右 旁 路 的 消融 。 

1. 左 侧 旁 路 

(1) 标 测 : 房 室 旁 路 参与 的 房 室 折返 性 心动 过 速 治疗 
成 功 的 目标 是 阻 断 异常 的 旁 路 .实现 根治 性 治疗 .因此 ,对 
旁 路 的 定位 甚 为 重要 。 一 般 认 为 旁 路 的 存在 可 位 于 二 尖 辩 
环 \ 三 尖 辩 环 及 房 室 间 隔 的 各 个 部 位 。 由 此 可 见 旁 道 的 标 
测 主要 在 鸭 环 区 的 周围 。 对 左 侧 旁 道 的 标 测 多 采用 左 心 室 
侧 标 测 , 右 侧 旁 道 采用 心房 侧 标 测 .间隔 处 的 标 测 则 可 采 
经 房 或 室 侧 标 测 ,常用 的 标 测 方法 有 :@ 记 录 心 室 最 早 激 
动 , 显 性 预 激 综合 征 在 窦 律 下 寻找 V 波 的 最 早 激动 处 ( 实 
际 上 为 delta 波 的 起 始 处 ) ,如 果 预 激 程度 很 小 或 不 明显 可 
用 心房 刺激 来 加 大 心室 的 预 激 程 度 ;@ 记 录 旁 道 电位 ,在 显 
性 时 前 传 位 于 delta 波 前 或 同时 起 始 . 逆 传 时 位 于 最 早 心房 
激动 之 后 ,有 时 在 AV 或 VA 完全 融合 时 .成 为 波 群 中 间 的 
一 种 高 频 成 分 ,特征 为 高 频 低 幅 的 额 尖 峰 波 ,如 果 在 记录 到 
旁 路 电位 的 部 位 进行 消融 ,可 增高 成 功率 .减少 无 效 的 放电 ， 
但 寻找 该 电位 较 难 ,在 实际 操作 中 不 必 过 分 去 寻找 ,因为 在 
找 不 到 旁 道 电位 的 位 置 也 可 以 成 功 ;@ 记 录 最 早 心房 激动 ， 
对 隐匿 性 旁 路 或 显 性 旁 路 前 传 不 明显 时 ,可 采用 诱发 心动 过 
速 或 采用 心室 刺激 的 方法 来 记录 最 早 的 逆 传 心房 激动 ,良好 
的 靶 点 标 测 图 为 小 A 大 V 或 完全 融合 或 最 提前 。 必 须 注意 
的 是 消融 时 的 部 点 图 ,应 是 在 心动 过 速 发 作 时 最 确切 。 

(2) 消融 : 左 侧 靶 点 的 标 测 多 将 X 线 机 球 管 位 于 右前 
斜 30", 将 消融 电极 沿 二 尖 瓣 环 寻找 心室 最 是 激动 点 或 心 
房 最 早 逆 传 激动 点 (一 般 以 冠状 罕 电 极为 参考 点 ,进行 标 讽 
消融 靶 点 ) 。 左 侧 房 室 劳 路 一 般 位 于 二 尖 狼 环 的 左前 侧 (大 
约 在 距 冠状 灾 口 5. 0cm 以 上 )、 左 侧 壁 (大 约 在 距 冠 状 窦 品 
3.0~5. 0cm) , 左 后 侧 辟 (大约 在 距 冠 状 灾 口 1. 5 一 3. 0cmy) 
及 后 间隔 (大 约 在 距 冠 状 窦 口 1. 5cm 以 内 )。 一 般 认为 左 
前 间隔 没有 旁 路 , 左 中 间隔 也 极 少 见 。 如 果 预 激 成 分 很 小 
或 不 能 精确 标 测 ,可 以 采用 起 捕 标 测 . 首 先 右 心室 起 摧 标 测 
V-A 首 传 最 早 处 (冠状 静脉 实 为 左 心房 电极 ) 且 与 SVT 发 
作 时 V-A 逆 传 相似 ,如 记录 到 V-A 逆 传 时 A 波 重 盖 在 V 
波 尾 部 ,该 点 成 功 机 会 更 大 ,满足 A:V 所 1, 即 入 波 要 有 足 
够 大 (三 lmy 或 1/4V 波 ), 同 时 如 记录 到 的 A 波 很 小 常 提 
示 导 管 在 心室 ,不 在 房 室 激 环 上 。 

在 确定 消融 电极 与 旁 路 最 近 时 .可 将 电极 尾 站 i 
消融 仪 相 接 ,首先 步骤 是 选择 能 量 ,一 般 认 为 左 侧 非 温 控 导 
管 首选 能 量 10 一 40W 或 温 控 导 管 温度 设计 为 so 如 妓 
点 正确 , 常 在 放电 数秒 钟 内 即 可 阻 断 劳 道 ( 心 宗 起 搏 时 见 
VA 分 离 , 图 16-3-69), 并 延长 至 60~ 120 秒 :如 tn 秒 钟 内 
仍 未 阻 断 应 停止 放电 .并 重新 调整 电极 位 置 至 电极 与 党 路 
最 近 处 .再 行 消融 治疗 ,消融 成 功 后 需 加 器 so 一 120 秒 在 
整个 消融 过 程 中 应 进行 心电图 和 荣光 屏 上 监测 导管 位 置 
《图 163 70) 方面 观察 房 室 汐 路 是 奋 阳 晰 ,由 
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图 16-3-69 ”射频 消融 治疗 房 室 左 侧 旁 路 
过 程 中 心室 起 捕 时 见 房 室 (VA) 分 离 。B. 图 示 预 激 综合 征 在 有 效 消融 过 程 中 右 室 起 捕 见 房 室 旁 路 逆 传 消失 ,提示 房 
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图 16-3-70 ”在 后 前 位 上 左 侧 旁 路 的 标 测 与 消 
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图 16-3-71 预 激 在 消融 过 程 中 消失 ,心电图 恢 
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示 有 无 心律 失常 的 出 现 ( 期 前 收缩 或 
WPW 综合 征 成 功 消融 时 PR 间 期 正 
; 导 阳 潍 发 














专 导 阻 灌 等 ) ,如 显 性 
预 激 波 消失 (图 
] 的 体会 是 左 后 间 
4 传导 阻 洪 的 可 能 。 此 外 .在 手 
阻抗 的 变化 也 很 重要 .一 般 阻 抗 为 70 一 
浊 时 有 阻抗 升 高 .提示 

: 完全 炭化 .此 时 应 停止 射频 , 撤 












术 过 各 中 由 
15009, 如 射频 ; 
组 织 温度 过 i 


出 导管 









款 测 右 侧 旁 没有 防守 的 右 习作 标 
志 , 目 前 多 采用 左前 斜 30" 一 60". 此 投 照 位 置 可 把 三 尖 淤 
假想 为 一 面向 操作 者 的 钟 面 .冠状 实 口 大 约 在 5 一 6 点 .为 
右 后 间隔 劳 路 位 置 ;12 一 1 点 相当 于 希 氏 来 :11~12 点 为 
前 间隔 .3 点 相当 于 右 中 间隔 ,9 点 相当 于 右 出 洲 - 
以 上 述 假设 标记 ,使 用 消融 导管 0 
位 角度 的 调整 ,我 们 的 体会 是 根 所 项 氏 束 导 
a < 的 导管 本 方向 平行 为 准 . 此 时 三 


























度 指向 后 . 则 为 角 
宇 位 具有 重 


则 为 衣 度 过 大 , 若 希 氏 来 导管 
度 过 小 。 一 般 认 为 X 线 影像 在 右 侧 劳 路 的 定 
i 





Wen - ht LI 和 aVL gt 
路 ,通过 aVF 导 联 可 判断 为 在 前 或 后 ,3 波 正 向 为 前 壁 或 前 
侧 壁 ,3 波 负 向 为 后 辟 或 后 侧 壁 。Vi 导 联 坚 QS 型 ,3 波 呈 
负 向 ,是 右 侧 间隔 劳 路 ,此 时 通过 aVF 导 联 可 判断 为 在 前 
或 后 ,8 波 正 向 为 前 间隔 ,3 波 负 向 为 中 间 贤 (开导 联 ? 波 正 
向 ) 或 后 间隔 (I 导 联 3 波 负 向 )。 沉 要 注意 的 是 .如 VI 导 
联 时 QS 型 ,Vi 导 联 时 尺 或 Rs 型 . 旁 路 多 为 后 间隔 ， 如 网 
导 联 R/S 比值 移行 较 晚 ,而 贡 .aVF 导 联 3 波 负 向 也 应 考 
处 为 右 后 范围 的 觉 路 。 

判断 射频 消融 技 点 泌 
波 ,人 A 波 小 于 V 波 .A 与 
与 V 波 贴近 础 合 . 或 其 
三 尖 淤 环 , 固 定 有 一 
苑 路 可 能 位 于 折 短 的 心房 组 织 下 ， 
50W ,时 间 120 一 210 秒 ,目前 大 多 采用 温 扫 
为 55~60C ,能 量 为 OS 址 水 六 
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J 及 开 波 re 消融 导 
定 的 难度 WA 成 功 。 右 侧 
EC 攻 LE 较 大 ~ 




















管 可 明显 提高 成 功率 ;GD 一 过 长 
或 射频 次 数 较 多 时 可 适当 应 用 肝素 ee 在 通 视 下 
进行 ， AA 

经 3 果 肯 定 . 安 全 可 秆 .并 发 证 





达 98 吕 以 上 。 和 而且 术 后 不 必 最 
内 电 生 理 检 但 确定 劳 

参 pe 生 , 经 过 精确 定位 后 ， 射频 消 前 

为 房 室 劳 路 尤其 是 许 发 有 心房 器 动 或 心房 扑 : 动 的 首 选 











第 七 节 ”与 心律 失常 有 
关 的 综合 征 


一 、 长 QT 间 期 综合 征 


【定义 】 

长 QT 间 期 综合 征 (long QT syndrome.1LQTS) 是 二 
具有 遗传 倾向 .心电图 以 QT 间 期 (心室 复 极 时 间 ) 延 长 、 
波 和 (或 )U 波形 态 异 常 为 特征 、 易 发 生 尖 端 扭转 型 宰 
(torsade de pointes, TdP) 、 室 颜 及 心 源 性 狮 死 的 综合 征 。 








【病因 】 
病因 可 分 为 特 发 性 及 获得 性 两 类 。 特 发 性 LQTS 属 
遗传 性 离子 通道 疾病 .狭义 的 LQTS 仅 指 此 类 ;发 病源 约 
2/ 万 ,估计 我 国有 20 万 人 存在 LQTS 基因 缺陷。 它们 是 由 
于 心肌 细胞 膜 上 的 离子 通道 蛋白 突变 、 功 能 异常 月 
目前 已 经 发 现 13 个 致 病 基 因 , 大 约 1000 个 
道 .其 中 KCNQ1L(LQTI) 、KCNH2(LQT2) 、SCN5ACLQI13) 









为 常见 的 致 病 基 因 . 约 占 遗 传 性 LQTS 患者 的 75 兴 ,其 他 
0 个 类 型 仅 占 5% 左右 ;即使 检测 已 知 的 13 个 基因 . 仍 有 
5% 一 20% 的 患者 不 能 发 现 异常 。 

另 一 类 是 区 E LQTS, 平常 QTc 正常 .在 








常见 的 诱发 
失调 ( 低 血 
5 物 奢 尼 


等 . 扩 


诱发 因素 作用 下 表现 QT 间 期 的 延长 及 TdP 
因素 有 冠 心病 心肌 缺 血 ,心室 肥厚 、 电 解 质 平 
钾 、 低 血 钙 、 低 血 镁 ) 药物 作用 (包括 抗 心律 失 
\. 普 罗 卡 因 酸 胺 、 S 双 异 Wh 胺 
神 失常 药物 酚 噬 唆 . 三 环 炎 抗 忧郁 药 等 , 抗 
氨 代 西 林 .TMP-SMZ 、 酮 康 只 


帆 胺 、 降 脂 药 普罗 ee i 











































丽 康 唑 合 
也 林 引 起 。 理论 8 交 或 功能 
ge hee 的 LQT 患者 进行 基因 检测 仅 发 





现 10 久 一 20 闪 的 患者 存在 异常 基因 。 需 ee 
获得 性 LQTS 多 见于 住院 患者 ,病情 严重 .用 药 复 杂 , 蝎 易 
于 发 生 Tdp。 这 种 恶性 心律 失常 可 见于 医 着 忠 者 .内 
此 浊 人 QTS 的 防 宙 生 识 i 识别 QT 间 期 延长 和 TdP 
站 电 图 表现 的 能 力 . 对 及 时 诊断 和 处 理 、 降 低 




















【基因 表 型 及 发 病 机制 】 

特 发 性 LQTS 主要 涉及 心肌 细胞 2 个 钾 通 道 g 王 单 
位 .2 个 钊 通道 好 业 单 位 和 上 个 钠 逢 道 荐 因 的 如 常 突 本、 
其 在 常 妇 色 体 上 上 的 位 置 哆 表 1 





病变 基因 、 离 于 通道 六 


L111 
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表 16-3-7 ”LOQOTS 的 病变 高 子 通道 .突变 基因 及 其 染色 体位 置 














ci 病变 离子 通道 (电流 ) 突变 基因 染色 体位 置 
特 发 性 
Jervell Lange Nielsen 综合 征 
JN1 K" 通道 a 亚 单位 (IKs) KCNQI1(KvLQT1) 11p15. 5 
JN2 K- 通 道 B 亚 单位 (IKs) KCNE1Cmink) 21q22 


Ward Romano 综合 征 








LQT1 K- 通道 a 亚 单位 (IKs) KCNQLCKvLQT1) 11p15.5 
LQT2 K- 通 道 a 亚 单位 (IK7) KCNH2(HERG) 7q35-36 
LQT3 Nar- 通 道 (INa) SCN5A(CNav1.5) 3p21-24 
LQT4 Ca2- 通道 (1Ca) Ankyrin-B(ANK2) 4q25-27 
LQT5 K- 通 道 8 亚 单位 (IKs) KCNE1(mink) 21q22 
LQT6 K- 通道 8 亚 单位 (IK7) KCNE2(miRP1) 21q22 
LQT7 K- 通 道 CIK1) KCNJ2(Kir2. 1) 17q23 
LQT8 Ca2- 通道 工 型 (ICa) CACNA1C(Cav]. 2) 6q8A 
LQT9 Na- 通道 (INa) CAV3(Caveolin-3) 3p25 
LQT10 XNa- 通道 (INa) SCN4B(NavB4) 11q23.3 
散发 性 K- 通道 8 亚 单位 (IKr) KCNH2( HERG) 7q35-36 

Na- 通道 (INa) SCN5A 3p21-24 
获得 性 (部 分 ) K- 通道 a 亚 单位 (IK) KCNQI1(KVLQT!1) LIBLS 
K- 通道 a 亚 单位 (IK) KCNH2(HERG) 7q35-36 


特 发 性 LQTS 中 KCNQ1(LQT1) 临 床 占 55% 左 右 , 基 。”LQTS。 特 发 性 和 获得 性 LQTS 的 不 同 之 处 在 于 ;:@ 特 发 
因 突 变 点 占 包 兴 。KCNH2(LQT2) 临 床 占 40% 左 右 ,基因 ”性 LQTS 为 先天 遗传 性 疾病 ,而 获得 性 为 后 天 性 某 些 疾病 
突变 点 最 多 占 45 兴 。SCN5A(LQT3) 临床 较 少 见 , 仅 占 。 诱发;@ 获 得 性 LQTS 的 扭转 型 室 速 多 见于 长 短 RR 问 期 
4% 左 右 ,其 基因 突变 点 占 8 外 。LQT7 又 被 称 为 Andersen ”后 发 作 , 通 党 由 停 搏 或 期 前 收缩 所 诱发 ;而 特 发 性 LQTS 
综合 征 , 它 以 骨 能 肌 的 周期 性 瘫痪 ,QT 间 期 延长 .明显 U 多 为 儿 茶 酚 胺 依赖 性 ,常见 于 交感 神经 兴奋 .激动 惊吓、 游 
波 、 易 发 生 室 性 心律 失常 和 发 育 畸形 为 特征 。LQT8 又 名 泳 和 运动 或 者 肾上腺 能 药物 等 情况 下 发 作 , 虹 厥 发 生 与 交 
Timothy 综合 征 , 伴 有 并 指 /并 足 畸 形 、 先 天 性 心脏 病 、 免 疫 。” 感 神经 活动 突然 增加 直接 相关 。 临 床 可 分 为 两 型 ; 一再 为 
缺陷、 阵 发 性 的 低 体温 、 认 知 功能 不 全 等 表现 。LQTS 的 路。 ”肾上腺 素 能 依赖 型 ,此 型 包括 原因 不 明 的 目 者 .蛛网 膜 下 腔 
传 学 十 分 复杂 ,同一 基 央 突变 可 表现 出 多 种 不 同 的 临床 类 出 血 或 自主 神经 系统 手术 的 患者 。 在 体育 锻炼. 游泳 、 失 
型 ,如 SCN5A 可 引起 LQT3, 也 可 引起 特 发 性 室 额 和 Bru- 。 眠 .听力 刺激 然 的 精神 刺激 (包括 悲伤 .惊吓 、 疼 痛 、 生 
gada 综合 征 。 部 分 药物 诱导 性 LQTS 的 患者 也 与 SCN5A 。” 气 ,恐惧 等 ) 情 况 下 容易 发 病 , 发 病 时 心率 加 快 ,U 波 振幅 
基因 及 ERC 基因 的 潜在 异常 有 关 。 离 子 通道 功能 异 党 
的 结果 是 导致 心肌 复 极 电流 的 异常 ,产生 QT 间 期 延长 。 


【临床 表现 了 





















让 
增高 ,QTU 间 期 延长 ,然后 出 现 尖 端 扭转 型 室 性 心动 过 速 






:类 失 、 抽 搞 ,症状 可 自行 终止 ,也 可 发 展 成 心 
,导致 浆 死 。 另 一 型 为 心动 过 组 依赖 型 ,此 型 包括 药 
物 作用 ,电解 质 平衡 失调 、 营 养 不 良 .缓慢 心律 等 条 件 下 发 
患者 可 表现 为 "健康 状态 ”, 临 床 表 本 病 的 患者 。 当 或 在 心 捕 间 长 间 吹 之 后 U 波 增 大 ， 
特 发 性 LQTS 往往 在 40 岁 之 前 出 现 ”在 避 波 顶 上 发 后 尖端 扭转 型 宁 性 心动 过 速 ,最 后 发 生 心 室 
站 瘟 和 青少年 期 ,可 以 表现 为 反复 : Os 矣 动 . LQT1 及 LQT2 的 症状 发 生 与 应 激 及 运动 有 关 : 
发 作 、 量 厥 甚至 你 死 。 家 LQT3 与 心动 过 缓 有 关 , 事 件 的 发 生 多 在 睡眠 中 ,日 一 昌 发 

生 狂 状 , 猕 死 的 风险 极 大 。 出 现 症 状 而 未 治疗 的 患者 ,年 病 


















死 率 为 5% 左右 。 


【心电图 表现 】 

QT 间 期 的 延长 是 其 主要 的 心电图 表现 。 张 莉 等 报道 
了 284 例 病例 的 分 析 结 果 , 发 现 QTe 的 平均 值 为 LQT1 
(470 士 40)ms,LQT2(470 士 30)ms,LQT3(500 士 50) ms: 工 
波 宽度 的 平均 值 为 LQT1(170 士 30) ms,LQT2(230 士 40) 
ms,;LQT3(160 土 50)ms。LQTS 的 心电图 ST 段 及 工 波 的 
形态 与 其 基 内 表 型 有 一 定 的 联系 。 形 态 学 上 LQT1l 有 四 





图 16-3-72 长 QT 间 期 综合 征 心电图 
a 婴儿 型 。b, 宽 底 工 波 型 。c 正常 工 波 型 。d 较 晚 起 始 的 正常 工 波 型 
。 明显 的 双 峰 工 波 , 切 迹 出 现在 工 波 起 始 部 。b. 肢 导 联 和 左 胸 导 联 隐 柄 


A. 四 种 典型 LQT1 类 型 。 
B. LQT2 的 四 种 双 峰 了 波 亚 型 。a 
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型 : 短 ST 段 与 宽大 工 波 融合 . 胸 前 导 联 明显 :四 正常 工 波 
型 : 工 波形 态 正常 伴 QT 延长 :由 较 晚 起 始 的 正常 工 波 型 : 
正常 形态 的 工 波 伴 ST 段 延长 。LQTI2 的 心电图 表现 以 出 
现 有 切 迹 的 双 峰 工 波 为 特征 . 亦 有 四 种 类 型 :四 明显 的 切 
迹 出 现在 T 波 起 始 部 ;@ 切 迹 出 现在 项 部 .肢体 导 联 明显 ; 

国 切 迹 出 现在 工 波 降 支 上 .下 壁 导 联 及 胸 导 联 V: 一 V; 明 
显 ;@ 低 振幅 的 双 峰 荆 波 与 U 波 融合 。LQT3 有 两 种 类 
型 :高 尖 T 波 伴 ST 段 延长 ;四 不 对 称 的 商 尖 工 波 .ST 段 

不 长 .年轻 人 多 见 ( 图 16-3-72)。LQT1 及 LQT2 的 患者 

88% 符 合 上 述 心电图 表现 .LQT3 则 变异 较 多 . 仅 65 兴 的 病 

例 符合 。 

















的 双 峰 工 波 , 切 迹 位 于 工 波 波峰 处 。e 隐蔽 的 双 峰 了 波 , 切 迹 位 于 了 波 降 支 上 ,下 壁 导 联 和 正中 胸 前 导 联 明 
显 ，d 低 振 旺 的 双 峰 了 波 ,与 U 波 本 合 C. 典型 LQT3 图 形 。a. 较 晚 起 始 的 高 尖 / 双 相 T 波 。b 不 对 称 


的 高 尖 工 波 


【诊断 】 

可 依据 家 族 史 、 临 床 表现 以 及 心电图 显示 QT 间 期 延 
长 ,相关 的 心动 过 缓 及 工 波 异 常 诊断 LQTS。QT 间 期 一 
股 采 用 Bazett 公式 计算 校正 QT 间 期 (QTe ,QTe 一 QI 
VR 有 一 玉 。 如 果 将 QTe> 44oms 作为 QT 间 期 延长 的 界 
值 , 实 际 上 有 10%~20% 的 正常 人 超出 这 个 范围 。 目 前 按 
照 2010 年 中 华 医学 会 建议 的 推荐 , QTe 正常 值 男性 为 
470ms, 女 性 为 480ms。 无 论 女性 或 男性 ,QTe> 500ms 者 
加 异常 。 应 该 指出 的 是 QT 间 期 的 延长 可 能 是 一 个 动态 灾 
的 过 程 , 少 数 患 者 在 就 诊 时 不 一 定 有 典型 表现 ,而 在 应 
激 ,运动 等 诱因 的 作用 下 方 出 现 心电图 异常 , 震 要 注意 
鉴别 。 

根据 目前 的 条 件 ,基因 诊断 还 不 能 作为 诊断 的 常规 方 
法 。 基 因 检 查 的 意义 在 于 明确 诊断 ,判断 预后 (如 LQI3 病 
死 率 更 高 ) .指导 治疗 (如 B 受 体 阻 断 药 对 LQT1 最 有 效 ， 
LQT3 效果 不 佳 , 普 禁 洛 尔 加 用 美 西 律 铬 卡 尼 可 能 更 有 
































效 )。 对 基于 病史 、 家 族 史 及 心电图 表 型 高 度 怀疑 LQTS 
的 患者 ,以 及 无 症状 的 特 发 性 QT 间 期 延长 (青春 前 期 QTc 
守 480ms, 成 全 500ms) ,排除 继 发 性 因素 的 患者 推荐 进行 
基因 检查 。 在 先 证 者 已 经 发 现 致 病 基 因 , 其 家 族 成 员 也 推 
荐 基因 检查 。 对 药物 诱发 的 TdP 先 证 者 应 该 考虑 基因 检 
查 。 基因 诊断 对 临床 决策 的 影响 需要 根据 实际 情况 而 分 
析 ,部 分 突变 检测 阳性 者 可 能 无 遗传 表 型 信息 而 不 需要 
治疗 。 





























【危险 分 层 和 预防 】 

对 特 发 性 LQTS, 目前 推荐 根据 基因 型 .性 别 及 QTe 
类 别 进 行 LQTS 危险 分 层 。 以 未 经 治疗 .在 40 岁 前 首次 心 
脏 事件 (包括 晤 原 , 心 及 又 停 或 镑 死 ) 发 生 的 可 能 性 为 标准 ， 
高 危 (>50 兴 ) 人群 包 括 QTc 三 500ms 的 LQTI1、LQT2 及 
男性 LQT3 患者 ;中 危 人 和 群 (30% 一 4494) 包括 QTe > 
500ms 的 女性 LQTS 患 首 .以 及 QTe< 500ms 的 女性 
LQI2 和 LQT3、 男 性 LQT3 患 首 . 低 危 人 税 (~ 30 ) 包 据 
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QTc<500ms, 男 性 LQT2,LQT]1 患者 。 通 常 而 言 , 狸 死 的 
高 危 预 示 因素 有 : 宙 儿 期 出 现 症状 .反复 出 现 举 胶 .8 受 体 
j 阻 断 药 治疗 失败 或 未 用 、 心 脏 又 停 史 、 伴 随 先天 性 缺陷 , 女 
性 .QTc 超过 600ms, 相 对 心动 过 组 .家族 中 有 低龄 心脏 性 
狂 死 病例 等 。 

低 危 患者 和 动态 心电图 及 运动 试验 无 心律 失常 证 据 
者 :日 常 活动 可 不 受 限 制 。 患 者 应 避免 剧烈 的 体育 活动 (如 
游泳 等 ) :避免 情绪 波动 ,避免 各 种 恶性 刺激 (如 夜间 响 铃 
等 )。 中 高 危 吕 者 应 预防 狸 死 。 一 级 预防 包括 :避免 使 用 
QT 间 期 延长 的 药物 ( 胺 碘 醒 、. 索 他 洛 尔 等 ), 避免 剧烈 运 
动 ,服用 B 受 体 阻 断 药 治疗 。 二 级 预防 包括 :ICD 治疗 十 B 
受 体 阻 断 药 十 避免 使 用 QT 间 期 延长 的 药物 .避免 剧烈 
运动 。 

对 获得 性 LQTS, 识 别 高 危 患者 ,特别 是 及 时 发 现 院内 
获得 性 LQTS 患者 的 预警 心电图 ,给 予 适当 的 干预 对 于 防 
止 铬 死 非 常 重要 。 对 有 潜在 危险 的 患者 应 在 用 药 前 后 监测 
QT 间 期 ;包括 手工 测量 .电子 分 规 和 全 自动 QT/QTe 监 
测 。 对 同一 患者 应 采用 一 致 的 监测 方法 .同样 的 心率 校正 
公式 。 应 用 可 能 诱发 LQTS 的 药物 后 ,要 严格 观察 是 否 出 
现 TdP 的 预警 心电图 ,包括 :QTc 较 基础 延长 60ms 以 上 。 
QTc 二 500ms, 长 间歇 后 T-U 波 蝴 形 , 宏 观 可 见 的 工 波 电 交 
和 蕉 ,新 出 现 的 单个 .成 对 或 连 发 的 室 性 期 前 收缩 。 长 间 区 后 


















































出 现 非 持 续 性 多 形 性 室 速 。QT 间 期 每 增加 10ms,TdP 就 
增加 5% 一 ?7 中。 除了 QT 间 期 以 外 , 工 波 顶峰 到 工 波 终止 
部 分 的 延长 (Tpeak-Tend) 也 预示 TdP 更 容易 发 生 。 引 起 
TdP 的 其 他 因素 包括 高 龄 .女性 . 心 星 疾病 .电解 质 亲 瑚 
(特别 是 低 钾 \ 低 镁 )、 肝 肾 功 能 障碍 、 亚 临床 遗传 性 LQTS、 
联合 应 用 延长 QT 间 期 的 药物 等 ,这 些 因素 增加 了 TdP 的 
易 感 性 ,应 该 在 临床 工作 中 重点 预防 。 











【治疗 】 

LQTS 的 治疗 包括 药物 和 非 药物 治疗 两 个 方面 。 如 无 
尝 豚 或 复杂 性 室 性 心律 失常 .无 狮 死 家 族 史 者 不必 治 疗 。 
对 于 出 现 临床 症状 的 患者 ,首先 是 对 因 治 疗 。 特 发 性 
LQTS 理想 的 方法 是 纠正 突变 基因 ,尽管 其 相关 Se 
研究 的 比较 深入 ,但 基因 治疗 仍 是 难题 ,对 临床 治疗 实际 意 
义 有 限 。 对 于 获得 性 LQTS 的 患者 ,去 除 诱 因 是 防止 TdP 
发 作 至 关 重 要 的 措施 。 药 物 是 最 常见 的 诱因 ,在 特 发 性 
LQTS 或 药物 诱导 的 QT 间 期 延长 者 ,这 些 药物 日 或 
慎 用 ;但 并 非 所 有 延长 QT 间 期 的 药物 都 增加 复 极 不 同步 。 
如 果 仅 延 长 QT 间 期 ,而 复 极 离散 度 增加 不 明显 , 则 TdP 
的 发 生 率 并 不 高 。 某 些 后 天 获得 因素 如 左 心室 肥厚 、 心 贞 
缺 血 , 心 肌纤维 化 等 也 会 使 患者 更 易 出 现 药物 诱导 的 QT 
间 期 延长 ,用药 应 慎重 ( 表 16-3-8) 。 

















表 16-3-8 引起 尖端 扭转 型 室 性 心动 过 速 危险 的 药物 ( 引 自 中 华 心血 管 病 杂志 . 2010,38( 11) .963) 


药物 分 类 












神经 系统 用 药 





三 氧化 二 砷 


药物 名 称 
入 心律 失常 药 两 吡 胺 . 普 鲁 卡 因 胺 、 奎 尼 丁 . 索 他 洛 尔 、 伊 布 利 特 、 多 非 利 特 
抗生素 红 霉 素 、 克 拉 霉 素 . 司 帕 沙 星 、 喷 他 胀 \ 讽 泛 群 、. 氨 吗 
搞 心 绞 痛 药 荣 普 地 尔 
胃 肠 动力 药 西沙 必 利 
污 精 神 病 药 氟 哌 喧 醇 ` 圾 两 嗪 , 美 索 达 暴 、 硫 利 达 哄 
镇 痛 、 镇 静 、 麻 醉 剂 左 美沙 酮 .美沙 酮 、 氟 哌 利多 
抗 肿瘤 药 





(一 ) 药物 治疗 
1. 利多 卡 因 及 美 西 律 ” 利 多 上 内 通过 阻 断 跨 膜 离 : 
转运 .抑制 时期 后 除 极 的 发 生 。 可 和 0 一 100mg 静脉 注射， 
1 一 2mg, min 维持 ;只 有 50% 的 LQTS 患者 对 利多 卡 因 有 
效 ，- 般 不 推荐 首选 。LQT3 者. 9 发 生 在 睡 眼 时 .应 
用 钠 通 道 阴 断 药 美 西 律 治疗 有 效 . 美 西 律 明显 地 缩短 
LQT3 患者 的 QT 加 期 ,但 美 西 律 对 LQT1 和 LQT2 患者 
则 效果 其 小 或 完全 无 效 。 
2. B 肾 上 腺 素 能 受 体 阻 断 药 B 受 体 阴 断 药 是 治疗 
LQTS 的 最 让 要 药物 .长 期 大 吧 刚 床 资 料 证 明生 有 腿 好 效 
果 . 炳 4 

















多 由 每 年 20% 下降 到 59% 以 下 (5 年 玩 广 这 仪 为 
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9%)。 患 者 开始 给 予 常 规 剂量 治疗 ,如 果 心 率 没 有 明显 减 
慢 和 (或 ) 无 明显 户 


房 室 传导 阻 小 ,患者 可 以 耐 受 时 ,应 逐渐 加 
大 剂量 ,以 完全 控制 症状 为 目标 。 可 通过 运动 试验 评 
效 , 用 药 后 运动 最 大 必 区 于 130 次 /分 为 佳 。 日 前 主张 选 
拌 应 用 非 选 择 性 8 受 体 阻 断 药 , 如 普 茸 洛 尔 (心得 安 )30~ 
200mg/ d, 最 大 剂量 央 人 而 异 , 波 动 在 40 一 200mgy'd 之 间 。 
卡 维 地 洛 :25 一 100mg/d。 也 有 人 认为 可 选用 选择 性 B 受 
体 阻 断 药 , 如 美 托 洛 尔 (25 一 100mgyd)。 使 用 B 受 体 隆 断 


























药 时 最 重要 的 是 判断 LQTS 是 奋 与 交感 神经 失 于 平衡 或 





经 讽 激 有 关 ; 男 外 是 LQTS 的 类 型 ，- 般 只 用 于 
LQTSI 和 1]QTS2. 如 雪人 确诊 断 为 LQITS3 型 则 不 用 8 受 体 














阻 断 药 。8B 受 体 阻 断 药 应 用 后 要 严密 监测 心率 变化 和 有 无 
传导 阻 滞 , 如 出 现 过 昌 潍 , 则 应 减 量 
或 者 停 药 。 使 3 压 过 低 、 过 敏 
反应 、 血 糖 变 化 等 ,应 及 时 调整 剂量 。 如 果 8 受 体 阻 断 药 应 
用 后 ,患者 仍 有 频繁 的 学 威 发 生 . 则 应 考虑 安置 ICD 或 者 
左 侧 心 交感 神经 阻 断 术 ; 出 现 心动 过 缓和 停 持 等 情况 , 需 植 
入 人 工 心脏 起 搏 器 。Moss 在 一 组 869 例 的 研究 中 所 使 用 
的 平均 每 天 初始 剂量 为 : 美 托 洛 尔 (118 二 68)mg. 普 蔡 洛 尔 
《77 士 72)mg; 平 均 每 天 治疗 剂量 分 别 为 : 美 托 洛 尔 (121 士 
125)mg, 普 蔡 洛 尔 (108 士 86) mg。 一 组 不 同治 疗 方法 的 远 






















































期 随访 结果 报道 表明 :应 用 B 受 体 阻 断 药 的 患者 3 年 病死 
率 为 9% ,而 非 8 受 体 阻 断 药 治疗 为 20%。 
3, 异 两 基 肾 上 腺 素 该 来 防治 扭转 





型 室 速 的 发 作 , 适 用 于 :@ 获 得 性 LQTS 所 致 的 尖端 扭转 型 
室 速 ,特别 是 室 速 为 长 间 期 依赖 性 者 ;@ 显 著 心 动 过 级, 心 胜 
起 持 器 不 能 立即 施行 者 ;@ 由 心 胜 停 掩 和 心动 过 缓 诱发 的 扭 
转型 室 速 。 异 两 肾上腺 未 可 采用 持续 欧 脉 点 滴 . 维 持 心率 在 
00 次 /分 左右 。 由 于 此 药 有 兴奋 交感 神经 的 副作用 ,不 能 
用 于 特 发 性 LQTS 儿 茶 酚 胺 依赖 性 扭转 型 室 速 患者 ;同样 的 
原因 ,有 器 质 性 心脏 病 、 特 别 伴 有 心肌 缺 血 时 需 导 用。 

4. 补充 毛 化 钾 “细胞 外 钾 浓度 的 升 高 可 以 增加 钾 离 
子 内 流 ,加 快 复 极 ,纠正 心律 失常 。LQTS 的 患者 应 常规 监 
测 血 钾 和 电解 质 ,以 明确 和 除外 继 发 性 LQTS。 在 女性 串 
者 月 经 期 \ 合 并 骨 肠 型 上 呼吸 道 办 染 .肠胃 炎 和 消化 
不 良 等 情况 下 , 特 发 性 LQTS 的 串 才 























出 现 一 过 性 的 血 
钾 减 低 。 确 诊 特 发 性 LQTS 后 .即便 没有 低 血 钾 的 依据 
目前 也 主张 给 予 补 钾 和 补 镁 治疗 。 其 原因 是 90% 以 上 的 
患者 为 LQT1 和 LQT2, 补 钾 补 镁 治疗 有 利于 细胞 膜 钾 郊 
子 运转 ,对 缓解 症状 有 效 。 一 般 患 者 口服 气 化 钾 制 剂 , 每 天 
3g 左右 ,分 次 服 ;如 遇 低 血 钾 的 患者 . 则 主张 甫 滴 氧 化 钊 ， 
每 天 3 一 6g, 根 据 血 钾 测定 调整 剂量 。 

5. 硫酸 镁 ，“ 补 钾 的 同时 应 补 镁 ,一 般 患 者 可 口服 钾 镁 
制剂 ,如 遇 低 钾 患 者 无 论 有 无 低 镁 ,在 租 脉 滴 注 气 化 钾 的 同 
时 ,可 补充 等 县 的 硫酸 镁 。 镁 离子 通过 阻 断 钙 离 子 内 流 ' 降 
低 LQTS 患者 早期 后 除 极 的 波幅 .抑制 触发 性 心律 失常 发 
生 , 是 短期 内 抑制 所 转型 室 速 再 发 的 有 效 药物 ,也 是 治疗 特 
发 性 或 获得 性 LQTS 所 转型 室 速 的 首选 药物 。 出 现 尖端 
扭转 型 室 速 患者 ,无 论 是 可 存在 低 馈 ,推荐 30 一 60 秒 内 前 
脉 注射 2g 硫酸 镁 (稀释 于 40ml 葡萄 糖 液 中 ) ,如 仍 有 室 连 
发 作 ,5~15 分 钟 之 后 ,可 重复 给 药 ,然后 给 予 3 一 10mg 
min 静脉 滴 注 维持 。 严 重 房 室 :功能 异常 低 血 讨 或 
心脏 又 停 者 慎 用 。 

对 于 药物 诱导 性 LQTS. 临 床 常用 的 治疗 可 归纳 为 : 售 
药 . 除 颜 . 补 位、 补 钾 . 起 掩 、 药 4 续 
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大 电量 ( 宇 300]) 除 


4. 5 一 5. 0mmolL 工 以 上 ;经 心 


第 三 章 心律 失常 


捕 . 以 起 捕 频 率 之 70 次 /分 为 宜 :同时 应 用 增 快 心率 的 药 


物 : 如 阿托品 或 异 丙 皮 上 腺 素 。 必要 时 还 可 考虑 利多 卡 因 | a 


和 和 美 西 律 的 应 用 。 

(二 ) 非 药 物 治疗 

1. 心脏 起 搏 器 治疗 ”对 心动 过 组 依赖 型 患者 的 治疗 
以 提高 心率 为 主 。 除 异 两 肯 上 腺 素 、 阿 托 品 治疗 外 .还 可 用 
起 搏 治疗 , 旨 在 提高 基础 心率 .缩短 QT 间 期 。 无 论 基 础 心 
率 如 何 , 心 脏 起 捕 均 能 有 效 地 预防 LQTS 患者 扭转 型 室 速 
发 作 。 临 时 起 搏 器 治疗 在 开始 应 用 时 .起 搏 心率 可 设 定 在 
100 一 140 次 /分 间 .一旦 心律 失常 得 以 控制 ,起 搏 心律 应 逐 
渐 下 调 至 能 够 防止 室 性 异 位 节律 出 现 的 最 低 起 搏 频 
于 LQTS 合并 显著 心动 缓慢 和 停 搏 者 .B 受 体 阻 断 
后 有 心动 过 组 或 停 持 者 ,或 因为 心动 缓慢 不 能 耐 受 B 受 体 
阻 断 药 治疗 者 ,为 保证 药物 治疗 均 可 植 入 永久 人 工 心脏 起 
搏 器 ,包括 双 腔 、 心 室 或 心房 起 捕 。 不 同 的 起 搏 方式 疗效 上 
无 明显 差异 .起 搏 频率 一 般 保持 在 75 一 90 次 分 。 一 组 37 
例 平均 随访 (6. 3 士 上 6) 年 的 资料 表明 :平均 起 搏 心率 482 十 
7) 次 /分 ,加 上 药物 治疗 ,28 例 患者 未 再 发 临床 事件 .但 对 
青少年 患者 疗效 较 差 。 

2. 植 入 式 心脏 复 律 除 额 器 (ICD) 治 疗 ”ICD 治疗 是 月 
前 防治 LQTS 独 死 发 生 最 有 效 的 方法 . 几 诊 断 为 LQTS 且 
有 反复 旦 厥 的 患者 均 为 ICD 的 适应 证 。ICD 的 植 入 不 能 防 












































止 扭转 的 发 生 . 除 产 本 身 引 起 的 痛苦 将 导致 交感 兴 
奋 . 诱 发 室 速 ,因此 植 人 此 类 起 捕 器 后 还 需 联 合 应 用 8 受 体 


阻 断 药 治疗 。 一 组 177 例 患者 远 期 随访 表明 :存活 率 
76% .ICD 放电 率 68% ,9 例 患者 死亡 。 

3. 左 侧 心 脏 交 感 神经 阻 断 术 (left cardiac sympathec- 
tomy) 或 称 为 左 侧 颈 胸 交 感 神经 切除 术 (left cervicothoracic 
sympathectomy,LCTS) 适应 证 是 LQTS 患者 应 用 8 受 体 
阻 断 药 和 补 钾 补 镁 治疗 后 ,并 且 认 真 地 进行 了 各 种 诱发 因 
素 的 预防 措施 .患者 仍 有 量 厥 反复 发 生 时 且 没 有 植 和 人 或 者 
经 济 条 件 不 允许 植 和 人 ICD 或 心脏 起 搏 器 者 。 机 制 主 要 是 
左 侧 颈 胸 交 感 神经 节 切 除 术 可 以 阻 断 左 侧 交感 神经 .达到 
左右 交感 神经 张力 的 平衡 ,减少 局 部 肾 上 | 释放 .防止 
心律 失常 发 生 。 手 术 方式 有 三 种 :四 左 侧 星 状 神 经 节 切 除 ， 
目前 较 少 采用 ;@ 左 侧 闫 交感 神经 节 切 除 术 : 左 侧 胸 
交感 神经 节 切 除 。 月 前 主张 心 左 侧 颈 交 感 神经 和 高 位 胸 交 
感 神经 切除 术 . 以 减少 Horners 综合 征 的 发 生 率 : 通 
过 胸腔 镜 微 创 手 术 切 除 . 可 减少 创伤 及 并 发 症 发 生 、 
Schwartz 报道 了 85 例 的 治疗 结果 . 术 后 平均 随访 (5.9+ 
16) 年 .7 例 独 死 、86% 存 活 ,5 年 生 在 率 945. 荣 歼 症状 明 
显 减 少 。 手 术 后 使 用 8 受 体 阻 断 药 疗 黎明 显 - 太 以 手术 党 
疗 是 药物 疗效 不 佳 患者 的 有 效 选 择 。 








































三 、 组 QT 间 期 综合 征 
苗 ” 替 


外 QT 问 基 综合 征 CGshort QT svndrome. SQTSI 二 


ll 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


种 具有 遗传 特性 \ 心 脏 结 构 正 常 、 以 短 QT 间 期 为 特征 ,并 
| 可 导致 室 性 心动 过 速 和 (或 ) 心 室 颜 动 及 心 源 性 猴 死 等 恶性 
心律 失常 的 综合 征 。 








【SQTS 的 遗传 发 病 机 制 】 
目前 已 发 现 5 个 SQTS 致 病 基 因 :KCNH2 .KCNGQIL 、 
KCNJ2 .CACNAIC 和 CACNB2。Q@WKCNH2 (HERG) 基 
因 错 义 突变 ,该 基因 主要 调控 le (快速 激活 延迟 整流 钾 离 
子 通道 ) 的 编码 ,增益 该 离子 通道 功能 ,导致 心室 肌 细 胞 动 
作 电 位 3 相 钾 离子 迅速 外 流 , 从 而 使 动作 电位 时 程 和 不 应 
期 呈 不 均一 缩短 , 最 终 形成 短 QT 间 期 ; @ KCNQI 
《KvLQ 了 nl ) 基 因 突 变 ,增益 Ik: (缓慢 激活 延迟 整流 钾 离 子 
通道 功能 ;四 KCNJ2 (Kirz2.1) 基 因 突 变 ,增益 Iki 功能。 
与 KCNH2、KCNQI 、KCNJ2 基因 突变 不 同 ,CACNAIC 
基因 突变 和 CACNB2 基因 突变 导致 内 向 Tt 电 流 减 弱 。 
由 于 对 SQTS 发 病 机 制 的 认识 非常 局 限 ,目前 尚 不 能 通过 
基因 筛选 来 识别 SQTS 高危 人 群 。 




















【SQTS 临床 表现 】 

短 QT 综合 征 心电图 以 QT 间 期 明显 缩短 、 胸 导 联 全 
波 对 称 性 高 尖 为 特征 ,患者 心脏 结构 通常 无 明显 异常 ,可 表 
现 为 心 怪 、 黑 暴 、 尝 胸 、 独 死 。 

(一 ) 心电图 特征 

1. QT 间 期 明显 缩短 ,QT 和 QTc 生 300ms ”SQTS 患 
者 其 QT 间 期 随心 率 的 改变 而 变化 较 小 。 正 常 个 体 当心 室 
率 减 慢 时 ,QT 间 期 延长 ,心室 率 增加 时 , QT 间 期 缩短 ,但 
当 SQTS 患者 心室 率 缓慢 时 ,尽管 其 QT 间 期 轻 度 延长 , 仍 
低 于 正常 QT 间 期 ， 即便 心室 率 明 显 增加 ,SQTS 患者 的 
QT 间 期 仍 无 明显 缩短 。 

2. T 波 高 . 窄 . 尖 有 作者 认为 心 前 导 联 高 尖 工 波 是 
遗传 性 SQTS 典型 的 心电图 改变 (图 16-3-73) 。 


卜 提 各 
线 二 正 





















十 二 






































































































































图 16-3-73 ”SQTS 与 正常 心电图 比较 
4 在 管 心 电 图 B.SQTS 心 电 图 




















(二 ) 临床 表现 

1. 心脏 又 停 ” 是 SQTS 最 常见 的 临床 症状 ,常常 发 生 
在 婴 幼 儿 SQTS 患 者 中 ,有 作者 认为 这 是 婴 幼 儿 狮 死 综 合 
征 的 原因 之 一 。 

2. 黑 眶 、 巡 砍 ”可 见于 任何 年 龄 SQTS 患者 , 符 胶 的 
发 生 可 能 与 白 限 性 室 速 

3. 心 怪 与 患者 发 生 心房 炙 动 或 者 室 性 期 前 收缩 有 
关 。SQTS 心房 辣 动 可 见于 非常 年 轻 的 患者 ,可 能 与 患 才 
心房 有 效 不 应 期 缩短 有 关 。 

(三 ) 影像 学 检查 及 运动 平板 试验 心脏 X 线 片 \ 心 
脏 赵 声 ,心脏 MRI、 运 动 平板 试验 均 无 器 质 性 心脏 病 证 据 。 

(四 ) 电 生理 检查 ”患者 心房 .心室 有 效 不 应 期 均 明 显 
缩短 , 绝 大 多 数 SQTS 患者 可 诱发 室 咽 。 对 部 分 华 有 阵 发 
性 心房 额 动 者 ,心房 程序 刺激 期 间 可 诱导 心房 昭 动 。 























【诊断 与 鉴别 诊断 】 

目前 对 SQTS 的 心电图 诊断 标准 尚 有 争议 。 随 着 敏 病 
基因 的 不 断 发 现 , 多 数学 者 认为 将 QTc 达 300ms 作为 
SQTS 的 心电图 诊断 标准 比较 合理 。SQTS 患者 常 伴 有 心 
脏 性 狂 死 家 族 史 ,临床 表现 为 心 导 、 阵 发 性 房 丫 .学 豚 ` 反 人 复 
发 作 的 室 速 / 室 闫 ,患者 无 器 质 性 心脏 病 的 客观 证 据 。 在 诊 
断 SQTS 时 必须 排除 洋 地黄 中 毒 .电解 质 率 乱 ( 高 4 
高 钾 血 症 ) ,低温 、 急 性 心肌 梗死 超 急性 期 . 脑 血 管 意外 、 酸 
中 毒 .甲状 腺 功能 亢进 症 等 疾病 等 引起 QT 问 期 继 发 性 缩 
短 的 其 他 疾病 。 

SQTS 需要 和 Brugada 综合 征 相 鉴别 。 部 分 Brugada 
综合 征 其 QT 间 期 较 短 、Vi ~Vs ST 段 抬 高 不 明显 ,对 于 这 
类 患者 可 通过 药物 激发 试验 来 鉴别 ;应 用 钠 通道 阻 断 药 后 ， 


如 Vi ~ Vs ST 段 抬 高 者 则 为 Brugada 综合 征 , 否则 为 
SQTS. 









【SQTS 的 治疗 】 

安装 植 入 式 心 脏 复 律 除 辣 吕 (ICD) 是 目前 对 特 发 性 
SQTS 患者 首选 的 治疗 方法 ,对 拒绝 安装 ICD 和 不 适宜 安 
装 ICD 的 幼儿 SQTS 患者 可 采用 药物 治疗 ,其 首选 药物 为 
奎 尼 丁 ,其 他 可 供 选择 的 药物 包括 1 c 类 药物 如 普罗 帕 酮 。 
普罗 由 酮 是 治疗 SQTS 合并 心房 颤动 较为 有 效 的 药物 ,但 
对 QT 间 期 无 影响 。 


三 、Brugada 综合 征 
区 苗 
Brugada 综合 征 为 遗传 性 离子 通道 疾病 ,其 主要 特征 
为 :D 心 胜 结构 及 功能 正常 ;@ 特 征 性 右 胸 导 联 (Vi 一 Vi) 
ST 段 抬 高 , 伴 或 不 伴 右 东 支 传导 阻 洲 ; 加 伴 有 因 致 命 性 室 
性 快速 心律 失常 或 ， 活动 发 作 而 引起 的 反复 党 胸 各 狮 
死 。 本 病 于 1992 年 由 西班牙 学 者 Brugada P 和 Brugada J 








两 兄弟 首先 提出 ,1996 年 日 本 Miyazaki 等 
Brugada 综合 征 。 


将 此 病症 命名 为 


【流行 ; 





ea 为 隐 
发 病 率 难以 统计 。 
合 征 发 病 
高 。Brugada 综合 征 多 见于 男性 ,男女 之 比 为 8 : 
发 病 年 龄 多 在 30 一 40 岁 之 间 。 


生 ,因此 Brugada 综 综合 合 征 的 确切 
流行 病 学 研究 发 现 亚洲 人 群 Brugada 综 
率 明显 高 于 西方 人 群 , 尤 以 东南 亚 国家 发 病 率 最 











1~10: 1; 





【Brugada 综合 征 遗 传 发 病 机 制 】 

Brugada 综合 征 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,但 半数 以 上 患 
者 呈 散 在 发 病 。 目 前 为 止 已 发 现 7 个 致 病 基因 参与 了 Bru- 
gada 综合 征 的 发 病 。 其 中 ,SCN5A 可 能 与 我 国 Brugada 综 
合 征 的 发 病 相关 。 


【临床 表现 】 

患者 多 为 青年 男性 , 常 有 公 厥 或 心脏 狂 死 家 族 史 。 汉 
厂 或 独 死 多 为 首发 症状 ,其 狸 死 多 不 伴 有 胸 问 、 胸 痛 等 心肌 
缺 血 症状 ,发 作 前 常 无 先兆 ,多 在 夜间 睡眠 (夜间 10 : 00 至 
清 展 8 : 00 之 间 频 率 较 高 ) 或 静 息 状态 下 发 生 。 发 作 间 其 
可 无 任何 症状 。 常 规 检查 多 无 异常 ,发 作 时 心 电 监测 多 为 
多 形 性 室 性 心动 过 速 或 心室 显 动 。20 色 的 Brugada 综合 合 征 
患者 伴 有 室 上 性 心律 失常 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 心电图 特征 ”Brugada 综合 征 ， 心电图 可 分 为 3 
个 亚 型 (图 16-3-74)。 工 型 ; 右 胸 导 联 以 “ 窟 隆 型 "ST 段 抬 
高 为 特征 ,表现 为 了 点 或 ST 段 顶点 抬 高 之 2mm, 伴 随 了 波 
个 年, 无 明显 的 等 电位 线 ; 工 型 ; 右 胸 导 联 "马鞍 形 " 失 高 ' 拾 
高 的 J] 点 ( 宇 2mm) 后 为 逐渐 下 降 的 抬 高 的 ST 段 ( 抬 高 之 
lmm) ,伴随 正 向 或 双向 工 波 ; 于 型 ,为 右 胸 前 导 联 ST 段 
























































合 征 心电图 分 型 





16-3-74 ”Brugada 综 
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“马鞍 型 或" 穹 隆 型 " 抬 高 二 Ilmm。 征 心电图 
ST 段 改 变 常 星 动态 变化 .并 具有 隐匿 性 、 间 和 敬 性 和 多 变性 
的 特点 。 不 同 的 心电图 图 型 可 以 在 同一 个 患者 身上 先后 出 
现 , 三 种 类 型 心电图 之 间 可 以 自发 或 通过 药物 试验 而 发 生 
改变 。 除 此 之 外 , Brugada 综合 征 患者 还 常 出 现 P 波 和 
QRS 波 增 宽 ,PR 间 期 延长 .特别 是 SCN5A 基因 突变 患者 。 
部 分 患者 伴 有 轻 度 QT 间 期 延长 . 且 右 胸 导 联 QT 间 期 较 
左 胸 导 联 明显 。 

(二 ) 药物 激发 试验 ”部 分 Brugada 综合 征 患 者 无 典 
型 心电图 变化 ,此 时 可 通过 药物 激发 试验 进行 诊断 。 钠 通 
道 阻 断 药 阿 义 马 林 可 能 是 诊断 Brugada 综合 征 最 为 有 效 的 
药物 。 由 于 国内 无 静脉 注射 用 钠 通道 阻 断 药 . 因 此 有 作者 
建议 使 用 普罗 帕 酮 1 一 1. 5mg/kg 于 5 分 钟 内 静脉 注入 .20 
分 钟 后 患者 如 无 不 适 , 则 可 追加 0. 5mg/’ kg 并 于 2. 5 分 钟 
内 静脉 注入 ,总 量 二 2mg/kg。 在 进行 药物 激发 试验 时 , 必 
须 进 行 心 电 监护 ,并 随时 做 好 电 复 律 的 准备 。 当 出 现下 列 
情况 时 ,应 诊断 为 药物 激发 试验 阳性 :OV 一 Vs: 导 联 ST 
段 抬 高 绝对 值 之 2mm (无 论 有 无 合并 右 束 支 传导 阻 洲 )， 
@ 工 型 重型 心电图 转 为 型 心电图 者 ;@ST 段 比 试验 前 
抬 高 2mm, 虽 无 工 型 Brugada 心电图 变化 .也 属 试验 阳性 。 
进行 药物 激发 试验 时 ,如 果 出 现下 列 情况 ,应 立即 停 药 : 
四 出 现 工 型 Brugada 心电图 变化 ;@ 开 型 Brugada 心电图 
ST 段 抬 高 宇 2mm;@ 出 现 室 性 期 前 收缩 或 其 他 心律 失常 ; 
@QRS 时 限 较 基础 状态 增加 宇 130%。 一 旦 出 现 严 重 室 性 
心律 失常 ,立即 静脉 注射 异 丙 肯 上 腺 素 (1 一 3wg/min) 。 

(三 ) 心 电 生理 检查 “50%% 一 70 站 患者 通过 电 生 理 检 
查 能 诱发 出 多 型 性 室 速 或 心室 颜 动 。 

(四 ) 影像 学 检查 及 运动 平板 试验 
脏 超 声 、 心 脏 MRI 均 无 器 质 性 心脏 病 证 据 


心律 失常 


Brugada 综合 

































































心脏 XX 线 片 、 心 
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详细 询问 病史 和 家 族 史 是 诊断 的 关键 。 如 患者 出 现 典 
型 的 工 型 心电图 改变 , 且 有 下 列 临床 表现 之 一 ,并 排除 其 他 
引起 心电图 异常 的 因素 ,可 诊断 Brugada 综合 征 :@ 记 录 到 

室 颤 ;@ 自 行 终止 的 多 形 性 室 性 心动 过 速 ;@@ 电 生理 诱发 室 
晤 或 室 性 ， 已 动 过 速 ;@ 心 脏 独 死 家 族 史 ( 过 45 岁 );@ 家 族 
成 员 有 典型 的 工 型 心电图 改变 ;@ 荣 廉 或 夜间 涉 死 状 的 呼 
0 对 于 卫 型 和 胃 型 心电图 者 ,如 药物 激发 试验 阳性 .并 有 

述 临 床 表 现 之 一 者 即 可 诊断 为 Brugada 综合 征 。 如 无 上 
et 特征 性 心电图 改变 不 能 诊断 为 Brugada 综 
合 征 ,应 称 为 特 发 性 Brugada 样 心电图 改变 。 




















下 列 情况 均 ed 起 "Brugada 综合 征 样 心 1 图 改变 ”、 
在 诊断 Brugada 综合 往 时 必须 排除 以 下 情况 :号 急性 前 间 
壁 心肌 极 死 ; 1 于， 过 左 心室 上 在 心室 
醒 死 ;加 左 心室 室 壁 瘤 ; 人 早期 明和 揽 似 纺 合 征 sO 至 心律 失常 
性 右 心 室 心肌 发 育 不 良 ;加 急性 肺 答 蹇 ;D0 卡 国 中 虹 ; 





全 人 条 环 类 抗 抑郁 药 过 各: WD 钼 血 汶 ; 如 高 钟 血 状 ; dD 维和 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


素 B; 缺乏 等 。 进行 危险 分 层 :对 伴 有 自发 工 型 心电图 表现 的 无 症状 患者 ， 
如 电 生 理 检查 诱发 出 室 速 或 室 跨 者 .应 接受 ICD 治疗 ;应 


用 钠 通道 阻 断 药 后 出 现 工 型 心电图 表现 的 无 症状 患者 .如 














J【 治 疗 】 


(一 ) 植 入 式 心脏 复 律 除 颤 器 (ICD) ”ICD 是 目前 唯 
一 已 证 实 对 Brugada 综合 征 治疗 有 效 的 方法 。 对 于 有 症状 

















性 患者 ,应 接受 ICD 治疗 。 无 症状 忠 者 应 进行 电 生 理 检 查 





该 患者 有 图 死 家 族 史 , 且 电 生 理 检查 诱发 出 质 者 ， 
应 置信 ICD。 无 症状 且 无 狂 死 家 族 史 ,应 严密 随访 (图 16- 
人 




























































































































































有 症状 
藉 死 更 心 浙 性 氏 友 | 自发 1 型 ECG | 钠 通道 阻 断 药 后 1 型 ECG 
自发 型 ECG | | 钠 通道 阻 断 药 | 有 sD 家 族 史 无 SD 家 族 史 
后 I 型 ECG 
可 诱发 EPS( 卫 b 级 ) 
VTVF 
| 可 谣 发 VWVEF | 未 诱发 出 VT/VF 
ICD(I 级 ) | [IcD(I 级 ) | 【ICDCTa 级 ) [icpdra 级 ) 严密 随访 | ”1GD(II5 级 ) 
图 16-3-75 ”Brugada 综合 征 ICD 治疗 策略 
EPS: 电 生理 检查 ;1CD: 植 人 型 心脏 复 律 除 颤 器 ;SD; 独 死 ;VT: 室 性 心动 过 速 ; VF, 





(二 ) 药物 治疗 ” 奈 尼 丁 是 Brugada 综合 征 临床 研究 中 
使 用 最 多 的 药物 ,但 目前 仍 缺 乏 大 规模 、 随 机 研究 评价 奎 尼 
丁 的 疗效 。 小 规模 研究 发 现 , 奎 尼 丁 可 纠正 心电图 上 的 异 
和 常 ,防止 室 颜 的 发 生 。 对 有 症状 的 儿童 患者 ,如 果 伴 有 亚 
律 失常 , 奎 尼 丁 也 被 推荐 为 ICD 的 一 个 有 效 蔡 代 治疗 方式 。 
其 他 工 类 抗 心 律 失常 药物 能 够 抑制 钠 离 子 内 流 , 使 ho 电流 
相对 性 增加 ,诱发 室 闫 ,因此 对 Brugada 综合 征 患 者 禁用 。 
焉 类 药物 ( 腕 碘 末 ?和 昌 受 体 阻 断 药 , 对 迎 死 无 预防 效果 。 
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心 上 性 又 停 (cardiac arrest) 系 指 心脏 泵 血 功能 的 突 # 停 在 儿童 1 一 13 岁 年 龄 组 所 有 独 死 的 19% 为 心 源 性 .表征 
止 。 偶 有 自行 恢复 ,但 通常 会 导致 死亡 。 心脏 性 独 死 。 14~ 红 岁 岁 年 龄 组 SCD 则 占 所 有 独 死 的 30 兴 。 中 老年 中 
(sudden cardiac death,SCD) 系 指 由 于 心脏 原因 所 致 的 突然 SCD 占 所 有 独 死 的 80% 一 90% 以 上 .这 在 很 大 程度 
死亡 。 可 发 生 于 原 有 或 天 心脏 病 的 患者 中 . 常 无 任何 危及 心病 发 病 率 随 年 龄 而 增加 有 关 . 因 80% 以 上 的 SCD 中 
生命 的 前 期 表现 .突然 意识 史 失 , 在 急性 症状 出 现 后 1 小 时 。” 患 冠 心病 。 男 性 SCD 发 生 E 较 女性 高 ( 约 1: 
内 死亡 , 届 非 外 伤 性 光 E i 料 的 迅速 死 ee 研究 中 55 一 64 岁 间 男女 发 
亡 。91% 以 上 的 SCD 是 心律 失常 所 致 ， 但 某 些 非 心 电 意 外 。 达 7: 1) ,因为 在 这 一 年 龄 组 男性 冠 心病 患 病 
























更 尖 《1 演 手 
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的 情况 ,如 心 胜 破裂、 肺 栓 F 1 小 时 内 迅速 死亡 ， oa 
但 其 发 生机 制 及 防治 则 与 心律 失常 性 猕 死相 异 。 随 着 植 人 (二 ) 高 血压 与 左 心室 肥厚 “高 血压 是 冠 心 病 的 危险 














式 心脏 复 律 除 闫 器 ( We cardioverter defibrillator, 因素 ,但 高 血压 导致 SCD 的 主要 机 制 是 左 心室 肥厚 。 
ICD) 的 临床 应 用 ,通过 其 监护 系统 对 SCD 的 了 解 进 一 步 。 Framingham 研究 显示 , 左 心室 体积 每 增加 50g m .SCD 
加 深 。 的 危险 性 增加 45%。 
(三 ) 高 脂 血 症 ” 低 密度 脂 蛋 白 胆固醇 (LDI-C) 的 增 
【流行 病 学 】 高 与 冠 心 病 的 所 有 临床 类 型 均 相 关 , 包 括 SCD。 他 汀 类 调 
在 工业 化 国家 中 成 人 死亡 的 重要 原因 为 冠 心病 导致 的 。 脂 药物 可 减少 30%% 一 40 久 冠 心 病死 亡 ( 包 括 SCD) 和 非 至 
SCD,SCD 的 发 生 率 文献 报道 为 0.36~1.28/(1000 人 ， 死 性 心肌 梗死 的 发 生 。 
年 ) ,但 未 送 医 院 的 狼 死 未 统计 在 内 。 因此, 人群 中 SCD 的 (四 ) 饮食 许多 流行 病 学 资料 均 证 实 过 多 的 他 和 脂 
实际 发 生 率 可 能 更 高 。 在 不 同年 龄 ,性别 及 心血 管 管 疾病 史 。 ” 肪 酸 及 过 少 的 不 饱和 脂肪 酸 手 人 人均 增加 冠 心 病 发 病 的 危 
的 人 群 中 ,SCD 发 :有 很 大 差别 ， 60 一 69 岁 有 心脏 病史 。” 险 ,但 未 直接 观察 SCD 的 发 生 率 。 美 国有 研究 对 20551 二 
的 男性 中 SCD 发 生 率 高 达 8/(1000 人 ，。 a 80% 的 医院 40 一 84 岁 无 心肌 梗死 史 男 性 的 前 脆性 观察 显示 ,每 千 至 少 
吃 一 次 鱼 的 人 SCD 的 发 生 率 是 每 月 吃 不 足 一 次 鱼 的 人 的 
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外 独 死 发 生 于 家 中 ， 15% 发 生 于 耻 上 或 公共 场所 。 

美国 每 年 约 30 万 一 35 万 患者 死 于 SCD, 发 生 率 约 为 。 一 半 。 
1~2/(1000 人 年 )。 在 发 展 中 国家 SCD 发 生 率 低 得 多 ， (五 ) 运动 ” 冠 心 病 患 省 行 中 等 度 的 体力 活动 有 助 ] 
国内 缺乏 i 资料 ,1974 一 1991 年 北京 首钢 居民 区 预防 ， pa be 和 SED 的 发 生 ， 而 剧烈 的 运动 则 有 可 能 触发 





冠 心病 狂 死 发 生 率 为 11. 35/10 万 。 近 年 来 由 于 冠 心病 发 SCD 和 条 。 成 人 1 一 1755 的 心脏 又 停 发 后 
这 持 续 增高 .SCD 发 生 率 亦 显著 增高 , 佑 测 我 国 日 前 心 在 剧烈 运 中 或 运动 后 即刻 ,与 发 生 心 室 显 动 有 关 

是 者 每 年 约 为 4 万 。 (六 ) 饮酒 “过度 饮 酒 . 尤 其 醇 酒 可 增加 Son 发 生物 
在 哮 酒 者 中 常常 发 现 QT 间 期 延长 .后 普 努 租 发 室 
i。 但 队列 对 照 人 研究 
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危险 因素 了 
(一 ) 年 龄 .性 别 ”年龄 的 增长 是 SCD 的 危险 央求 


发 现 .适量 饮酒 可 能 减少 SUD 


| 再 [向 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





(七 ) 心率 与 心率 变异 度 ”心率 增 快 是 SCD 的 独立 危 
险 因 子 , 其 机 制 尚 不 明 ,可 能 与 迷走 神经 张力 的 降低 有 关 。 
( 八 ) 吸烟 ”吸烟 是 SCD 的 触发 因素 之 一 , 因 吸 烟 易 
于 增加 血小板 黏附 ,降低 心室 闸 动 国 值 , 升 高 血压 ,诱发 冠 
状 动 脉 痉挛 ,使 碳 氧 血红 和 蛋白 积累 和 肌 红 蛋白 利用 受 损 而 
降低 循环 携 氧 能 力 ,导致 尼古丁 诱导 的 儿 茶 酚 胺 释放 。 
) 精神 因素 ”生活 方式 的 突然 改变 ,个 人 与 社会 因 
素 造 成 的 情绪 激动 及 孤独 ,以 及 生活 负担 过 重 引起 的 情绪 
压抑 与 SCD 密切 相关 。 有 报道 地 震 灾 区 冠 心病 及 非 冠 心 
病 患 者 的 SCD 发 生 率 升 高 4 倍 。 估 计 40% 的 SCD 是 受到 
精神 因素 的 影响 而 促 发 。 
(十 ) 家 族 史 ”对 有 些 患 者 家 族 史 是 重要 的 危险 因素 。 
已 知 某 些 单 基因 的 疾病 如 长 QT 综合 征 、 短 QT 综合 征 、 
Brugada 综合 征 、 肥 厚 型 心肌 病 、 致 心律 失常 性 右 心室 心肌 
病 、 儿 茶 酚 胺 敏感 性 多 形 性 室 性 心动 过 速 等 易 致 SCD。 
其 他 危险 因素 包括 心室 内 传导 阻 滞 、 糖 耐量 试验 异常 
和 肥胖 等 。 左 心室 功能 受 损 是 男性 SCD 的 重要 提示 因子 。 
在 严重 心力 衰竭 患者 , 非 持续 性 室 性 心动 过 速 是 SCD 发 生 
























































表 16-4-1 








0) 急性 性 冠 脉 综合 人 S 征 :不 稳定 型 心绞痛 、 急 性 心肌 
梗死 
(2) 慢性 缺 血性 心肌 病 
2. 冠状 动脉 起 源 异常 
3. 和 冠状 动脉 发 育 不 全 
4. 冠状 动脉 栓塞 及 其 他 机 械 性 阻塞 
5. 冠状 动脉 功能 性 阻塞 
(1) 冠状 动脉 痉挛 
(2) 心肌 桥 
6. 冠状 动脉 夹层 
7, 冠状 动脉 炎 
t=) 于 病 
1. 心肌 病 


0) 特 发 性 扩张 型 心肌 病 
( 纺 肥 ， 厚 型 心肌 病 

心 贞 病 

性 右 心室 





心肌 病 





(7) 产后 心肌 病 

泛 润 性 和 炎症 性 心脏 病 
(1) 肉瘤 样 病 

(2) 淀粉 样 变 

(3) 1 色 沉 着 病 


~ 





:病毒 性 、 特 发 性 巨细 胞 性 、 南 美洲 锥 
kh 病 (C hagas 病 ) 











/关闭 不 全 





率 增加 的 独立 因素 。 


【病因 和 发 病 机 制 】 

SCD 者 绝 大 多 数 有 心脏 结构 异常 。 
心脏 结构 异常 主要 包括 冠 心病 、 肥 原 3 
病 、 心 肌 炎 , 非 弦 样 硬化 性 冠状 动脉 异 
内 异常 通道 。 这 些 心 脏 结构 改变 是 室 
生 基 础 ,而 大 多 数 SCD 则 是 室 性 快 
和 暂时 的 功能 性 因素 ,如 心 电 不 稳 守 
痉挛 、 心 肌 缺 血 及 缺 血 后 再 灌注 等 使 原 有 稳定 的 心脏 结构 
异常 发 生 不 稳定 情况 。 某 些 因 素 如 自主 神经 系统 不 
电解 质 紊乱 .过 度 劳累 ,情绪 压抑 及 服用 
药物 等 ,都 可 触发 SCD。 

在 世界 范围 内 ,特别 是 西方 国家 ,冠状 动脉 粥 样 便 化 性 
心脏 病 是 导致 SCD 最 常见 的 心脏 结构 异常 。 在 美国 所 有 
的 SCD 中 ,冠状 动脉 粥 样 硬化 及 其 并 发 症 所 致 者 高 达 80% 
以 上 。 心肌 病 ( 肥 厚 型 .扩张 型 ) 占 10% 一 15%。 其余 
5%% 一 10%% 的 SCD 可 由 各 种 其 他 病因 酿 成 ( 表 16-4-1)。 


成 年 SCD 患者 中 
心肌 病 、 心 胆 狼 腊 
浸润 性 病变 和 心 
快速 心律 失常 的 发 
RR 常 所 致 。 一 些 
、 血 小 板 聚 焦 、 和 冠状 动脉 




































与 心脏 性 狂 死 有 关 的 心脏 异常 


心 


. 先天 性 心脏 病 
(1) 法 洛 四 联 症 
(2) 大 血管 转 位 
(3) 爱 泌 斯坦 畸形 
(4) 肺 血 管 阻塞 性 疾病 
先天 性 主动 脉 其 或 肺动脉 淤 狭 罕 
ee 
(1) 长 QT 综 
(2) 短 QT 综 
(3) WPW 综合 征 
(4) 先天 性 专 导 阻 滞 
(5) Brugada 综合 征 
46) 儿 茶 酚 胺 敏感 性 多 形 性 宁 速 
(7) 特 发 性 室 跨 
(8) 早期 复 极 异常 
- 药物 和 其 他 毒物 诱发 














Cn 





[= 







(1) 抗 心律 失常 药物 ( Ia、Tec 和 由 类 
(2) 其 他 药物 或 毒物 : 乡 i \ 美 沙 栅 、 
阿 司 味 只 村 :成 烷 胀 、 酮 康 唑 、TMP- 





抗 抑郁 药 、 捧 哌 喧 醇 、 
8 炭 类 药物 ) 罗布 考 、 西 沙 普 利 、 可 上 
因 、 捧 唆 、 2 - 酯 酶 抑制 剂 ` 有 机 伴 
酯 类 ` 利 尿 药 
. 人 角质 及 代谢 紊乱 


) 电解 质 秦 乱 : 低 血 钾 、 低 血 铂 、 低 面 4 钙 


际 代谢 共 乱 ， 神经 性 大 食 和 暴食 症 .液体 绰 上 
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(1) 更 脉 系统 的 机 械 性 阻塞 急性 心脏 压 突 .大 
;栓塞 ,急性 心 内 血栓 形成 

(2) 心脏 破裂 

(3) 主动 脉 夹层 动脉 瘤 

(4) 中 枢 神 统 损 伤 


9) 心脏 神经 疾病 


还 




















第 四 章 ”心脏 又 停 和 心脏 性 独 死 


的 纤维 处 于 不 应 激 状态 .尽管 动作 电位 时 间 缩短 最 终 不 应 

〖 病 理 】 其 还是 延长 。 这 种 复 家 后 的 不 应 性 进一步 导致 缺 血 区 和 访 ， 
冠 心病 是 SCD 患者 最 常见 的 基础 心脏 结构 异常 . 心 胜 。” 血 区 周围 的 心 电 生理 特性 不 协调 .造成 传导 明显 延迟 . 单 向 

者 中 40%~86% 发 现 有 冠 心病 。SCD 患者 中 约 。 “传导 阻 滞 和 折返 激动 间 联 系 受 损 。 快 速 多 形 性 室 速 和 

j 9 短 状 动脉 奖 守之 5%,15% 一 64% 具 。 是 缺 血 早期 的 特征 性 心律 失常, 易 致 SCD 多 由 传导 

站 的 证 据 。 病 理 研 究 还 表明 :SCD 不 同步 以 及 缺 血 区 与 缺 血 区 周转 在 :期 的 关 

和 和 关 有 容易 引起 折返 所 致 。 而 冠 组 塞 后 儿 茶 琴 腕 释放 增 

多 . 则 与 自律 性 异常 , 般 发 活动 等 号 制 有 

关 。 室 性 快速 心律 失常 亦 常 发 4 I 

ee 生 一 系列 的 改变 .其 中 Ce 内 作用 a 











































变 也 时 有 发 现 ;有 心律 失常 或 传导 






































中 可 见 细胞 凋 亡 参与 。 致 心 电 不 稳定 
由 ts 对 SCD 者 心 性 心律 失常 。 此 外 ,在 再 灌注 时 超 气 自 ne 紧 
ye 化 酶 的 活性 改变 以 及 在 缺 血 或 开 寺 心 内 外 腊 下 











心肌 的 激动 时 间 和 不 应 期 的 差异 .也 可 能 是 引起 致死 性 快 
律 失常 的 机 制 。 急 性 缺 血 时 的 心肌 状态 是 男 一 个 重 


-直接 累及 房 室 
有 分支 过 纤维 化 很 常见 ,但 并 。” 速 性 
E 是 许多 原 网 (如 Tencgms 和 Lev 病 , 小 血管 病 要 因素 ,下 列 情况 的 心肌 特别 容易 因 急性 缺 血 而 产生 心 电 
的 所 和 性 损伤 ,以 及 炎症 ,流泪 性 病变 等 的 结果 ,其 隐 定 性 :GD 以 往 有 过 损伤 而 愈合 的 心肌 ;加 慢性 心肌 肥 
在 SCD 中 的 地 位 尚未 肯定 。 香 性 炎症 (如 心肌 炎 ) 和 浸润 厚 ;@@ 低 血 钾 。 上 述 情况 加 之 急性 缺 血 的 触发 . 易 导致 心 电 
性 病变 (如 淀粉 样 变 、 硬 皮 病 \ 血 色 病 等 ) 均 可 损害 房 室 异常 ,导致 室 申 (图 16-4-1)。 

阻 法 。 某 些 局 部 病 损 (如 结 节 病 、 类 风湿 关节 

但 由 于 常规 尸检 常 不 包括 细致 的 
: ,上述 病 损 可 能 被 沁 检 肿瘤 对 传导 系统 的 
- 间 皮 瘤 、 淋 巴 瘤 、 冶 肿 , 基 或 横 纹 肌 瘤 ` 纤 

















































维 瘤 ) 也 有 报道 。 


〖 病 理 生理 】 
SCD 在 病理 生理 上 主要 表现 为 致命 性 心律 失常 。 

避 抽 关 病 届 从 球体 者 首先 记录 到 的 科 拓 天 室 申 

: 室 性 心动 过 速 ( 室 速 ) 者 不 足 2 中 。 组 图 16-4-1 汪 风 动 于 的 心 及 要 信 

盟 性 心律 失常 多 见于 重度 充血 性 心力 意 浊 患 者 中 乓 上 生 玫 必 志 同 浆 书 训 二 和 

(一 ) 致死 性 快速 性 心律 失常 慢性 冠 心病 常 有 区 域 

估 心 肌 血 供 不 足 ,从 而 有 局 部 心肌 的 代谢 或 电 角质 状态 的 

改变 ， 应 激 时 心肌 氧 需 量 增加 ,但 病变 的 冠状 动脉 不 能 相 

应 增加 血 供 而 导致 心律 失常 或 狂 死 。 血 管 活性 的 改变 ( 冠 

状 动脉 痉挛 或 冠状 动脉 侧 支 循 环 的 改变 ) 可 使 心肌 面临 暂 

时 性 缺 血 和 再 灌注 的 双重 危害 。 短 状 动脉 机 制 尚未 竭 、 oie mb ee 本 后 曾 高 , 普 肯 

系统 活性 变化 。” 耶 细 胞 部 分 除 极 ,4 相 自动 除 极 的 坡度 降低 (自律 性 受 抑 ). 


完全 阐明 ,但 局 部 内 皮 细 胞 病 损 和 自主 神经 we 
起 一 定 作用 。 此 外 ,慢性 冠状 动脉 病变 内 皮 细 胞 的 损害 和 二 终 导 致 自律 性 丧失 。 此 型 心律 失常 系 由 于 自主 细胞 的 整 
生 缺 血 时 的 区 域 性 病 损 。 自 主 细胞 功能 


噬 块 做 腊 而 导致 的 血小板 激活 与 聚集 ,不 仅 可 导致 血栓 ,而 体 受 抑 , 有 别 了 
1 可 产生 -一 系 列 生化 改变 ,影响 血管 运动 调节 , 导 敏 室 闫 的 受 抑 呆 对 超速 抑制 特别 敏感 ,内 而 在 短 阵 心动 过 速 后 即 发 
发 生 。 生长 时 间 的 心 
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i。 后 者 导致 局 部 高 锅 i 毒 、 使 自 
急性 心肌 缺 血 可 立即 导致 心肌 的 电 生 理 、 机 械 功 能 和 主 性 进一步 受 抑 , 最 终 发 生 持久 的 心室 停 捕 或 室 闻 
生化 代谢 异常 。 在 心肌 细胞 水 平 ,急性 缺 血 导致 细胞 膜 完 电 - 机 械 分 离 即 心脏 有 持续 的 电池 律 性 活动 ， 介 和 效 


整 性 的 交 失 ,从 而 导致 长 - 外 流 和 Ca 内 流 、 酸 中 毒 . 静 息 ”的 机 械 切 能 (图 16-4-2) ,在 心 脏 县 停 者 中 占 30 
路 膜 电位 降低 .动作 电位 时 间 缩 短 及 自律 性 增 半 心脏 静脉 回流 的 突然 中 断 ,如 大 块 肺 栓塞 、 信 工 注 急性 功能 

冠状 动脉 阻塞 的 头 2 分 钟 缺 血 心肌 的 不 应 期 缩短 伴随 不 全 \ 大 量 失血 和 心包 压 塞 。 也 可 为 原 发 性 : 即 无 明显 的 己 
动作 电位 时 间 缩 短 。 但 由 于 复 极 化 完毕 后 仍 有 部 分 除 极 化 械 诛 因而 发 生 电 机 械 的 不 耘 联 ， 常 为 严重 心 是 病 的 终 本 
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循环 系统 疾病 
































图 16-4-2 心室 自主 心律 和 心室 停顿 型 心脏 又 停 











上 两 行 心电图 示 缓慢 的 心室 自主 心律 ,… 





心室 电 活 动 完全 停止 


表现 ,但 也 可 见于 急性 心肌 缺 血 或 长 时 期 心脏 又 停 的 电击 
治疗 后 。 昌 其 发 生机 制 尚未 完全 明了 ,但 推测 与 心肌 的 弥 
: 缺 血 或 病变 有 关 ; 心 肌 细胞 内 Ca 的 代谢 异常 ,细胞 
内 酸 中 毒 和 ATP 的 耗竭 可 能 使 电 -机 械 不 能 耦 联 。 

三 ) 自主 神经 系统 与 心律 失常 ”交感 神经 兴奋 容易 
引起 致命 性 心律 失常 ,而 迷走 神经 兴奋 对 交感 性 刺激 诱发 
的 致死 性 心律 失常 具有 预防 和 保护 效应 。 如 急性 心肌 梗死 
能 引起 局 部 心脏 副交感 神经 去 神经 化 ,而 对 儿 茶 酚 
胺 起 敏 . 并 伴 有 动作 电位 时 间 与 不 应 期 的 缩短 不 同步 ,容易 
，。 预 缺 血 能 保存 急 ee 
与 副交感 神经 传 出 纤维 的 活性 ,而 减少 致命 性 心律 失常 
发 生 。 

无 论 上 述 何 种 机 制 所 致 的 心脏 又 停 ,都 标志 着 临床 死 
亡 。 但 从 生物 学 观点 来 看 ,此 时 机 体 并 未 真正 死亡 。 因 为 
机 体 组 织 的 代谢 尚未 完全 停止 ,人 体 生命 的 基本 单位 
细胞 仍 维持 着 微弱 的 生 f 。 如 予以 及 时 .适当 的 抢救 ， 
尚 有 可 能 存活 .尤其 是 实 “发生 的 独 死 。 

3 心 扶 和 (或) 呼 豚 从 止 后 .组织 血 流 中 断 而 无 灌注 , 随 
部 产 和 电解 质 失 调 . 尤 其 是 细胞 内 酸 中 毒 和 细 
胞 外 开 浓度 增高 。 此 外 , 氧 自由 基 产 生 增多 ,其 与 生物 腊 
的 多 价 不 饱和 脂肪 酸 具 有 高 度 亲 和 力 而 相 结 合 , 造 成 细胞 
膜 切 能 陆 祭 .影响 膜 的 通 透 性 和 多 种 酶 的 活性 ,Ca:- 内 流 

增加 使 细胞 内 Ca 增多 ,最 终 导 敏 细胞 死亡 。 此 时 可 逆 性 
的 变化 发 展 到 不 可 道 的 a .进入 生 : 物 学 死亡 。 

人 体 各 性 不 一 ,最 敏感 的 是 
要 神经 系统 ,万 . 其次 是 必 册 , 再 次 是 肝 和 肾 ,而 
叔 带 肌 有 j 缺 氧 的 耐 受 性 则 较 高 。 

打 于 二 血管 内 皮 细 胞 水 肿 致 使 脑 血 
管 阻力 增加 和 颅 内 压 的 轻 度 增高 . 
组 织 的 重量 虽 仅 占 体重 的 2%， 
但 - 代谢 次 各 . 氧 和 能 明 的 消耗 大 。 其 所 需 的 血液 供应 约 
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心室 率 志 30 次 /分 ,第 三 行 示 心 室 停顿 ， 


相当 于 心 排 血 量 的 15%% ,其 耗 氧 昌 约 占 全 身 的 20 况 。 然 
而 , 脑 组 织 中 氧 和 能 量 的 储备 却 很 少 ,对 缺 气 和 酸 中 毒 的 易 
损 性 很 大 。 循 环 停止 后 , 脑 组 织 所 储备 的 三 磷酸 腺 并 和 柱 
原 在 数 分 钟 内 即 耗 尽 。 如 体温 正常 ,在 心脏 又 停 后 8 一 10 
分 钟 内 , 即 可 导致 脑 细胞 的 不 可 逆 性 损伤 ,受众 部 位 依次 为 
脑 干 ,基底 神经 节 、 丘 脑 和 皮质 。 

心脏 在 缺 气 和 了 酸 中 毒 的 情况 下 ,， 
抑制 ,心肌 处 于 弛 缓 状 态 ,周围 血管 张力 也 减低 ,两 者 对 儿 
茶 酚 胺 的 反应 性 大 为 减弱 。 此 外 ,由 于 室 额 阅 值 的 降低 , 室 
闯 常 时 闫 固 性 ,最 终 心 肌 细胞 停止 收缩 。 

肝脏 和 肾脏 对 缺 氧 也 较 敏 感 。 前 者 首先 发 生 小 叶 中 心 
坏死 ,后 者 则 产生 肾 小 管 坏死 而 致 急性 肾 功能 训 竟 。 当 动 






心肌 收缩 力 受到 严重 
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ee 胞 不 能 存活 。 
上 述 重要 脏 器 在 缺 氧 和 酸 中 毒 时 发 生 的 病理 生理 过 








了 ,尤其 是 心 脑 的 病变 ,又 可 进一步 加 重 缺 氧 和 酸 中 谨 , 从 


而 形成 性 循环 。 血 液 循环 停止 时 间 越 长 ,复苏 成 功率 越 
低 ,并 发 症 





越 多 。 如 循环 停止 后 抢救 不 及 时 脑 组 织 的 忽 领 
性 损伤 往往 变 为 不 可 道 性 ,为 心脏 又 停 主要 的 致死 原因 ; 即 
心跳 呼吸 暂时 复苏 成 功 , 终 可 因 脑 死亡 而 致命 a 人 i 

得 以 挽回 , 仍 可 因 后 中 永久 脑 损伤 而 造成 残疾 。 故 心脏 怠 
se 








【临床 表现 】 
心脏 又 停 或 SCD 的 临床 过 程 可 分 为 4 个 时 期 ， 

(一 ) 前 驱 期 许多 患者 在 发 生 心 及 3 当前 有 数 天 或 
数 周 , 甚 至 数 月 的 前 驱 症 状 ,诸如 心 名 或 心性 的 加 
重 , 昂 于 疲劳 ,及 其 他 非特 异性 的 主诉 。 这 些 前 驱 症 状 并 非 
SCD 所 特有 ,而 常见 于 任何 心脏 病 发 作 之 前 。 有 资料 显示 
50% 的 SCD 者 在 独 死 前 一 个 月 内 曾 求 诊 过 ,但 其 
一 定 与 心脏 有 关 。 在 医院 外 发 生 心脏 怠 
28% 在 心脏 最 停 前 有 心绞痛 或 气急 的 加 重 。 






















主诉 常 不 
的 存活 者 小 ， 
1 前 电 症 状 仪 














et 


) 发 病 期 “ 亦 即 导致 心脏 又 停 前 的 急性 心血 管 改 


i St 典型 表现 包括 : 长 时 间 的 J 绞 










i 
心电图 记录 中 可 见 在 狼 死 前 数 小 时 或 数 分 名 


站 
内 党 5 有 心 电 活动 的 改变 ,其 中 以 心率 增 快 和 室 性 pen 
常见 。 独 死 于 3 











者 , 常 先 有 一 阵 持续 

束 。 这 些 以 心律 失常 发 病 的 患者 ， 0 
在 日 常 活动 中 .发 病 期 (自发 病 到 心脏 又 停 ) 短 。 
心电图 异常 大 多 为 室 蜂 。 另 有 部 分 患者 以 循环 衰竭 发 病 ， 
det i 其 发 病 期 
长 。 在 临 nn 管 改变 前 常 已 有 非 心脏 性 疾病 。 心 电 图 异 
常 以 心室 和 室 申 多 见 。 
(三 ) 心脏 又 停 期 ”意识 完全 丧失 为 该 期 的 特征 。 如 
不 立即 抢救 ,一 般 在 数 分 钟 内 进入 死亡 期 。 罕 有 自发 逆 
转 者 。 
心脏 又 停 的 症状 和 体征 依次 出 现 如 下 :心音 消失 ; 
加 脉搏 扣 不 到 、 血 压 测 不 出 ;@@ 意 识 突然 丧失 或 件 有 短 阵 抽 
摘 。 抽 搞 常 为 全 身 性 ,多 发 生 于 心脏 停 捕 后 10 秒 内 ,有 时 
伴 眼 球 偏 斜 ;四 呼吸 断 续 , 呈 叹 息 样 ,以 后 即 停止 .多 发 生 在 
心脏 停 捕 后 20~30 秒 内 ;加 昏迷 ,多 发 生 于 心脏 停 捧 30 秒 
后 ;@ 济 孔 散 大 ,多 在 心脏 停 捕 后 30 一 60 秒 出 现 。 但 此 期 
尚未 到 生物 学 死亡 。 如 给 予 及 时 恰当 的 抢救 ,有 复苏 的 可 
能 。 其 复苏 成 功率 取决 于 ;复苏 开始 的 巡 早 ;@ 心 脏 又 停 
发 生 的 场所 ;@ 心 电 活动 失常 的 类 型 (室外 \ 心 电机 械 
分 离 抑或 心室 从 :| 









































或 有 生病 上 可 志 妈 进行 反 冰 的 条 件 
FR ,复苏 的 成 率 主要 取决 于 患者 在 心脏 又 停 前 的 临床 悄 
况 : 若 为 急性 心脏 情况 或 暂时 性 代谢 素 乱 , 则 项 后 较 佳 : 若 
为 慢性 心 及 病 晚期 或 严重 的 非 心脏 情况 (如 肾 功 能 
炎 败血症 ,糖尿 病 或 癌症 ), 则 复苏 的 成 功率 并 不 比 耽 
生 的 心脏 又 停 的 复苏 成 功率 高 。 后 者 的 成 功率 主要 于 
心脏 又 停 时 心 电 活动 的 类 型 ,其 中 以 室 速 的 预后 最 好 (成 功 
率 达 67 中) , 室 颍 其 次 (25 冯 ) ,心室 停顿 和 电 -机 醋 分 离 的 预 
人 
pd 从 心脏 至 停 

























苏 , 则 预后 很 差 。 如 在 8 分 钟 内 未 纵 也 有 和 除非 在 
低温 等 特殊 情况 下 , 硅 则 儿 无 存活 。 从 统 计 资 料 来 看 

少 立 即 施行 心肺 复苏 术 和 尽早 除 闸 是 避免 生 
键 。 心 脏 复苏 后 住院 期 死亡 最 常见 的 原因 是 中 枢 神 经 系 
的 损伤 。 缺 氧 性 脑 损 伤 和 继 发 于 长 期 使 用 呼吸 器 的 感染 而 
移 内 的 60%。 低 心 排 血 量 占 死因 的 30%。 而 出 于 心律 失 














第 四 章 
常 的 复发 致死 者 仅 占 10 兴 。 
又 停 ,其 预后 取决 于 为 原 发 性 抑或 继 发 性 :前 者 心脏 又 停 发 | 1 
生 时 血 流动 力学 并 无 不 稳定 ;而 后 考 系 继 发 于 不 稳定 的 
流动 力学 状态 。 因 而 . 原 发 性 心脏 又 停 如 能 立即 子 以 复苏 ， 
成 功率 应 可 达 100%% ;而 继 发 性 心 有 旺 聂 停 的 预后 差 .复苏 成 
功率 仅 约 30%。 


心脏 又 停 和 心脏 性 独 死 











【治疗 】 

对 心脏 又 停 或 SCD 者 的 处 理 主要 是 立即 进行 心肺 复 
苏 (cardiopulmonary resuscitation.CPR). 

目前 统一 的 心肺 复苏 术 系 按 下 列 顺序 
进行 : 

(一 ) 识别 心脏 又 停 ” 心 脏 又 停 的 诊断 一 般 不 成 问题 . 
但 需 迅 速 判断 。 出 现 较 早 而 可 靠 的 临床 征象 是 意识 的 突然 
形 失 伴 以 大 动脉 (如 颈 动 脉 和 股 动脉 ) 搏 动 消失 .有 这 两 者 
的 存在 ,心脏 又 停 的 诊断 即 可 成 立 。 一 般 主张 以 一 手 在 拍 
喊 思 者 以 断定 意识 是 否 存在 . 另 一 手 同时 扣 诊 其 颈 动脉 了 
解 有 无 搏动 , 若 两 者 均 消 失 . 即 可 肯定 心 胜 又 停 的 诊断 而 应 
立即 施行 心脏 复苏 处 理 。 

在 成 人 中 以 心音 消失 诊断 心脏 又 停 并 不 可 靠 .血压 测 
不 出 也 未 必 都 是 心脏 又 停 .因此 对 怀疑 心 9 患者 反 
复 听诊 或 测 血 压 . 反 而 会 浪费 宝贵 的 时 间 而 延误 复苏 的 进 
行 ,影响 复苏 后 的 存活 率 。 婵 孔 变 化 的 可 靠 性 也 较 小 :瞳孔 
缩小 不 能 除外 心 其 是 在 应 用 过 阿片 制剂 或 老年 
患者 中 ;而 瞳孔 显著 扩大 不 一 定 发 生 在 心脏 又 停 时 .当心 排 
血 量 显 著 降 低 、 严 重 缺 氧 、 应 用 某 些 药物 包括 神经 节 阻 断 
药 、 以 及 深度 麻醉 时 ,瞳孔 也 可 扩大 。 

(二 ) 告急 即 在 不 延缓 施行 基础 心肺 复苏 术 的 同时 . 
设法 (呼喊 或 通过 他 人 或 应 用 现代 通讯 设备 ) 通 知 急症 救护 
系统 。 因 仅 作 基 础 心肺 复苏 术 而 不 进一步 给 闻 
术 , 其 效果 很 有 限 。 

ES 有 汪汪 全 
性 快速 性 心律 - 
能 使 少 站 二 | : 


.分 秒 必 争 地 





































心脏 又 停 A 理 家 现 为 必死 
: 心 前 IT 插 击 可 









于 染 商 高 20 一 30cm， 。 揪 出 感 溢 疯 骨 - 中 下 JS 
目前 ,对 无 目击 者 的 心脏 停 跳 患者 除 闸 前 . i 戎 | 
组 ( 约 2 分 钟 ) 心 肺 复苏 ,特别 是 在 事 发 地 点 由 呼 册 型 
人 员 抵 达 时 间 超 过 4~5 分 钟 时 。 然 后 拉 患 者 闯 动 脉 确定 
心跳 是 否 恢 复 . 若 仍 无 搏动 , 则 按 下 列 步 缀 施行 基础 心肺 
复苏 。 









(四 ) 基础 心肺 复苏 ” 即 林 础 牛 命 活动 支持 (basic lite 
support, BLS) , 旨 在 迅速 建立 有 效 的 人 工 循环 .给 蚁 组 织 及 
其 他 重要 脏 器 以 氧 合 血 液 而 使 其 得 到 保护 。 其 主要 措施 包 
括 重建 循环 、 畅 通气 道 、 重 建 呼 吸 和 除 闫 ,被 简称 为 CABD 
{circulation support. ai 


ay control, breathing support, de 












fibrillation) 。 


二 


急性 心肌 梗死 时 并 发 的 心脏 三 二 





























第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
1. 重建 循环 -人 工 胸 外 挤 压 ” 是 建立 人 工 循 环 的 主要 括 高 级 气 道 开 放 [例如 气管 内 导管 ,食管 -气管 导管 (Com- 








| 方法 , 即 有 节律 地 挤 压 患者 胸骨 的 下 半 部 (图 16-4-3)。 过 
去 称 为 人 工 胸 外 心脏 按摩 或 心脏 挤 压 , 但 是 实际 上 是 挤 压 
而 非 按 摩 , 而 挤 压 所 致 的 血液 流动 并 非 心 泵 功能 而 是 胸 消 
功能 ,研究 证 明 在 胸部 挤 压 期 间 , 心 脏 的 房 室 辩 保持 开放 
位 ,血液 是 在 挤 压 胸部 时 胸腔 内 压 增高 而 从 心脏 和 大 血管 
内 被 推 向 胸腔 外 的 血管 而 流动 , 腔 静 脉 则 由 于 壁 菏 在 胸部 
挤 压 时 塌陷 而 不 发 生 逆 流 。 此 时 心脏 并 无 泵 血 功 能 。 因 此 
宜 称 为 人 工 胸 外 挤 压 (external chest compression, ECC)。 
如 操作 恰当 , 则 体循环 收缩 压 可 达 80 一 100mmHg, 但 舒张 
压 很 低 ,以 至 影响 心肌 和 脑 组 织 的 灌注 压 和 血 流量 。 研 究 
表明 为 维持 心肌 和 脑 细胞 功能 的 血 供 的 最 低 需 求 ,要 有 正 
常 血 流量 的 30%。 而 单纯 的 人 工 胸 外 挤 压 时 ,心肌 和 脑 组 
织 中 的 血 流量 常 达 不 到 此 最 低 的 需求 。 为 能 提高 人 工 胸 外 
挤 压 时 心 脑 重要 脏 器 的 灌注 压 和 血 流量 ,晚近 又 有 采用 附 
加 的 腹部 挤 压 术 (interposed abdominal compression ) 。 




















图 16-4-3 ”施行 人 工 胸 外 挤 压 术 示意 


人 工 胸 外 挤 压 时 ,患者 应 置 于 水 平 位 。 头 部 不 应 高 于 
心脏 水 平 ,否则 由 于 重力 作用 而 影响 脑 血 流 ， 下 上肢 可 抬 高 ， 
以 促进 静脉 回流 和 加 强人 工 循环 。 若 胸 外 挤 压 在 床上 进行 
时 ,应 在 患者 背部 垫 以便 板 。 操 作者 宜 昂 在 患者 身 旁 或 站 
在 床 劳 的 椅 尧 上 ,以 便 居 高 临 下 实施 挤 压 。 挤 压 时 ,_- 手 与 
是 者 胸骨 长 轴 方 向 平行 地 置 于 其 胸骨 前 方 , 掌 跟 相 当 于 胸 
骨 下 半 部 , 另 一 手掌 跟 重 益 其 上 , 双 肝 关节 伸 直 , 自 背 肩 部 
直接 向 前 有 辟 、 掌 跟 生 直 加 压 , 使 胸骨 下 端 下 陷 至 少 5cm( 见 
图 16-4-3) ,婴儿 和 儿童 的 按压 幅度 至 少 为 胸部 前 后 径 的 三 
分 之 一 (婴儿 大 约 为 tem, 儿 童 大 约 为 sam) 。 挤 压 后 应 放 
松 , 使 胸廓 暗 回 诛 来 形状 而 使 胸腔 内 讨 下 降 , 血液 回流 。 急 
救 者 应 该 意识 到 胸 外 按压 的 重要 性 ,遵循 用力 按压 ,快速 
按压 ?的 原则 :以 每 分 钟 至 少 100 次 的 速率 进行 ,保证 胸廓 
充分 回 强 和 胸 外 按压 间 葡 最 短 化。 对 无 脉 性 心脏 停 跳 患 者 
治疗 期 间 . 不 应 在 电击 后 立即 从 查 心跳 或 脉搏 ,而 是 应 该 
重新 进行 心肺 复苏 .先行 胸 外 按 谋 ,市 心跳 检查 应 在 5 组 
(或 者 约 盖 分钟) 心肺 复苏 后 进行 对 所 有 的 急救 措施 . 包 
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bitube) ,或 喉 部 面 蛙 气 道 (LMA)] 、 给 药 和 对 思 者 重新 评 
价 时 , 均 应 保证 胸 外 按压 间隔 最 短 化 。 挤 压 应 规律 地 ,均匀 
地 不 间断 地 进行 。 挤 压 有 效 者 可 拉 及 颈 动 脉 或 股 动脉 搏 
动 ,收缩 期 血压 可 达 80~100mmHg。 

人 工 胸 外 挤 压 不 当 可 发 生 肋 骨 骨 折 、 胸 骨 人 骨折 、 且 骨 
与 肋 软 骨 脱 离 ` 气胸 、. 血 胸 、 肺 挫伤 . 肝 或 脾脏 据 裂 ,及 脂 
肪 栓塞 等 并 发 证。 为 减少 并 发 症 , 挤 压 时 需 注 意 :四 挤 压 
部 位 不 宜 过 高 或 过 低 , 也 不 可 偏 于 左右 侧 , 切 勿 挤 压 胸 上 悄 
下 剑 突 处 ;@ 在 挤 压 间 吹 的 放松 期 ,操作 者 虽 不 加 任何 压 
力 ,但 仍 宜 将 手 置 于 患者 胸骨 下 半 部 不 离开 其 胸壁 ,以 免 
移 位 ;@ 挤 压 句 均匀 、 有 节奏 地 进行 ,切忌 突然 急促 的 
猛 击 。 

在 基础 复苏 术 进行 1 分 钟 后 可 和 暂停 5 秒 钟 以 观察 患者 
是 否 自行 恢复 呼吸 和 心跳 。 其 后 可 每 2 一 3 分 钟 暂停 观察 ， 
但 暂停 时 间 不 超过 5 秒 钟 。 如 有 气管 插 管 ,暂停 时 间 可 稍 
长 ,但 也 不 应 超过 30 秒 。 如 心脏 自行 复 跳 ,一 般 仍 需 继续 
也 以 通气 。 

2. 畅通 气 道 ”在 意识 丧失 患者 的 舌 常 后 移 而 堵塞 气 
道 ,因此 心肺 复苏 的 第 一 步 必 须 先 设法 畅通 气 道 。 通 常 将 
手 置 于 患者 额 部 加 压 使 头 后 仰 , 便 可 使 下 颌 前 移 而 使 舌根 
离开 咽喉 后 壁 , 气 道 便 可 通畅 。 但 在 心脏 又 停 肌 张 力 减 退 
的 情况 下 , 单 手 置 额 部 使 头 后 仰 常 不 足以 打开 气 道 ,而 需 用 
另 一 手 抬 举 后 颈 部 或 托 起 下 颌 (图 16-4-4) 。 其 中 后 法 似 较 
前 法 有 效 , 但 需 注 意 在 托 举 下 颌 时 需 用 手指 头 丑 于 下 颌 的 
上 骨 性 部 位 将 下 颌 推 向 前 上 方 ,而 不 要 压迫 软组织 以 免 肥 臻 
气 道 阻塞 。 对 疑 有 须 部 损伤 者 , 则 常 仅 予 托 举 下 颌 而 不 常 
规 使 头 后 仰 。 






































图 16-4-4 ”畅通 气 道 
诺 失 者 血 后 移 敏 气 道 塔 塞 ;下 图 为 畅 道 气 首 








的 手法 示意 :A. 托 起 下 售 ;B. 抬 举 后 颈 部 





对 疑 有 气 道 异物 者 ,应 先 以 Heimlich 手法 操作 以 排出 


异物 :操作 者 从 患者 背部 双手 环抱 于 患者 上 腹部 .用 力 、 突 
击 性 挤 压 。 





3. 重建 呼吸 一 一 人 工 呼吸 如 患者 自主 呼吸 已 停止 ， 
则 应 作 人 工 呼吸 .以 蝇 对 日 呼吸 的 效果 最 好 。 在 一 般 情况 
下 ,人 呼出 的 气 中 含 氧 15.5Vol%, 已 是 以 维持 生命 所 告 ， 

: 深 吸 气 后 再 呼 气 . 则 其 中 含 氧 量 可 达 18Vol%。 每 次 
可 吹出 气体 1000 一 1250ml, 连 续 作 口 对 口 呼吸 4 一 5 次 .可 
使 患者 肺 中 氧 浓度 恢复 到 近乎 正常 水 平 。 操 作 时 ,在 上 述 
畅通 气 道 的 基础 上 ,将 置 于 患者 前 额 的 手 的 拇指 与 示 指 捏 
住 患者 的 各 孔 ,操作 者 在 深 吸 气 后 ,使 自己 的 口唇 与 患者 口 
展 的 外 缘 密 合 后 用 力 吹 气 (图 16-45)。 患 者 如 有 义齿 可 不 
必 取 出 , 因 有 利于 口 对 口 呼吸 时 的 密 合 。 但 若 义 齿 位 置 不 
能 向 定 , 则 以 取出 为 宜 。 若 患者 牙关 紧 闭 , 则 可 改 为 口 对 内 
呼吸 , 即 用 口唇 密 合 于 患者 描 孔 的 四 周 后 吹 气 。 






















图 16-4-5 ”施行 人 工 口 对 口 呼吸 示意 


在 进行 人 工 呼吸 时 , 需 注 意 观察 患者 胸壁 的 起 伏 \ 感 党 
歇 气 时 患者 呼吸 道 的 阻力 和 在 吹 气 间歇 有 无 呼 气 。 

在 复苏 开始 时 ,过 到 呼吸 停止 的 无 意识 患者 时 ， 
救 者 应 首先 从 进行 30 次 按压 开始 心肺 复苏 ,按压 速率 应 
每 分 钟 至 少 100 次 ,而 不 是 进行 2 次 通气 ,然后 进行 人 工 呼 
吸 (C-A-B 而 不 是 A-B-C)。 所 有 人 工 呼吸 (无 论 是 口 对 口 ， 
口 对 而 蜡 , 球 查 - 面 单 ,或 球 末 对 高 级 气 道 ) 均 应 持续 吹 气 1 
秘 钟 以 上 ,保证 有 足够 量 的 气体 进入 并 使 胸 廊 有 明显 拾 高 
这 样 可 使 患者 呼吸 道内 维持 一 个 正 压 。 若 仅 一 人 进行 急救 
时 ,对 所 有 年 龄 (新 生 儿 除外 ) 的 患者 需 挤 压 30 次 作 人 工 刘 
吸 2 次。 每 次 吹 气 应 持 绪 1 秒 钟 以 上 ， 吹 气量 为 0ml Ke 











表 16-4-2 心脏 复苏 中 药物 的 使 月 
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(700 一 1200ml)。 双 人 施 救 则 每 15 次 胸 外 挤 压 . 吹 气 2 次 - 三 
在 行 口 对 口 或 口 对 各 人 工 呼吸 时 . 常 可 致 轩 胀 气 .后 者 


使 横 甩 抬 高 、 肺 容量 减少 ,并 可 发 生 胃 内 容 物 反 流 。 央 此 在 上 


吹 气 时 宜 参 考 患 者 胸部 的 起 伏 . 控 制 吹 气 人 至。 若 患 玲 骨 并 
重 胀气 而 影响 换 气 功能 时 .应 使 患者 侧 转 并 压迫 其 上 腹部 
使 其 骨气 外 排 . 再 继续 操 f 

4. 体外 除 颤 ”成 人 心脏 又 
闯 复 律 的 速度 是 心脏 复苏 成 功 的 关键 。 在 可 能 的 条 件 下 . 
应 在 气管 插 管 和 建立 静脉 通道 前 先 了 以 立即 电 除 闫 。 在 除 
充电 期 间 仍 应 持续 心脏 人 工 挤 压 和 口 对 口 呼吸 等 
心肺 复苏 措施 。 若 及 时 CPR. 并 在 6 一 10 分 钟 内 除 
能 保持 神经 系统 的 功能 。 每 推迟 1 分 钟 除 闫 .成 六 
7% 一 10%。 目 前 .自动 体外 除 闫 器 普及 设置 于 公共 场所 . 
为 及 早 除 辣 提供 条 件 . 性 能 改进 的 除 喇 器 使 首次 电击 即 有 
很 高 的 成 功率 , 且 已 知 如 首次 电击 失败 .给 巴 胸 外 按压 可 以 
改善 氧 供 和 养分 运送 至 心肌 ,使 得 随后 进行 的 电击 成 功 增 
加 。 因 此 , 室 闫 /无 脉 性 室 速 治疗 时 .可 以 电击 1 次 .然后 立 
即 继续 心肺 复苏 ( 胸 外 按压 )。 成 人 室 颤 和 无 脉 性 室 速 时 、 
若 使 用 单 向 波 除 颤 ,能 量 为 360]; 双向 波 除 中 能 量 . 首 次 电 
击 能 量 为 150 一 200J; 使 用 直线 双向 波形 (rectilinear biphasic 
waveform) 除 普 则 应 选择 120J .第 二 次 电击 应 选择 相同 或 更 
高 的 能 量 . 如 果 施 救 者 对 于 除 闸 器 不 熟悉 .推荐 使 用 200]。 
对 于 儿童 患者 , 尚 不 确定 最 佳 除 同 能 量 。 可 以 使 用 2 一 4 kg 
的 剂量 作为 初始 除 同 能 量 , 可 考虑 使 用 2], kg 的 首 剂量 .对 
于 后 续 电击 ,能量 级 别 应 至 少 为 4J/kg 并 可 以 考虑 使 用 更 高 
能 量 级 别 , 但 不 超过 10J/kg 或 成 人 最 大 能 量 。 
(五 ) 高 级 复苏 ， 旨 在 进一步 支持 基本 生命 活动 ,恢复 
患者 的 自动 心 捕 和 呼吸 。 包 括 进 一 步 维持 有 效 的 通气 和 换 
气 , 转 复 心律 达 血 流动 力学 的 稳定 .以 及 恢复 脏 咒 的 灌注 。 
具体 措施 包括 :Q@ 气 管 插 管 ;@ 除 建 
立 静 脉 通路 。 在 心脏 复苏 中 使 用 的 药物 ,经 1992 年 美国 第 
五 届 全 国 心脏 复苏 和 心脏 急诊 会 议 上 进行 评级 :级 肯定 
有 指 征 , 治 疗 有 效 ,并 较 安全 ; 了 级 可 使 用 .但 效果 不 肯定 、 
尚 有 争论 ,其 中 a 类 有 效 证 据 较 多 . Ib 类 可 能 有 助 . 尚 个 
肯定 ,但 无 害 : 亚 级 无 应 用 指 征 .可 能 有 害 。 效 将 心 星 复 钦 
中 使 用 的 药物 列 于 表 16-4-2。 其 中 ,肾上腺 素 、 血 管 加 讨 
素 、 阿 托 品 . 胺 碘 酮 ,利多 卡 因 是 心 是 复苏 的 5 个 主要 用 药 




















并 ,| 除 


:时 的 心律 主要 是 室 咯 
























































































药 名 剂量 与 用 法 推荐 使 用 的 指 征 级 别 附 注 
J 称 划 (8 si 、， 放 脉 阐 丸 注射 1 一 ， 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 ; 1 Ta 室 上 性 心动 过 速 首 选 
逐 董 (adenosine) 2 静脉 弹丸 性 质 不 明 的 宽 QRS 心动 过 束 过 过 自如 


腕 碘 酮 (amiodarone) ”150mg 静 注 , 可 重复 给 
药 总 量 达 500mg, 以 后 
的 前 6 小 时 1. 0mg/min， 
再 0.5mg/min 静 滴 , 一 天 
总 量 不 超过 2g 









能 严重 损害 的 快速 性 房 性 。 [Ib 
常 的 心室 率 控制 ; 


人 
祭 疗 后 ; Ib 
学 稳定 的 VT、 多 llb 


[Ta 














第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 












































































续 表 
药 名 剂量 与 用 法 推荐 使 用 的 指 征 级 别 附 注 
阿托品 (atropine) ”静脉 快速 推 注 lmg, 每 “心动 过 组 或 心脏 停 捕 ; I 0.04mg'kg 是 完全 阻 
3 一 5min 重复 (总 量 不 超 ” 房 室 阻 灌 ( 房 室 结 水 平 ); la 断 副 交感 的 剂 二 
过 0.04mg/kg) 房 室 阻 滞 ( 二 度 开 型 或 三 度 伴 宽 。 三 在 成 人 中 使 用 剂 是 一 
QRS) 0.5mg 时 ,可 能 发 生 反 
常 的 拟 副 交感 作用 
8 受 体 阻 断 药 (B-ad-” 美 托 洛 尔 5mg 静 点 :口服 急性 心肌 梗死 或 不 稳定 型 心 I 
renergic blockers) 25 一 100mg.2 次 /日 绞 痛 ; 
持续 性 胸痛 伴 血压 增高 和 心率 ” 工 
增 快 
氧化 钙 (CaCl) 500mg 缓慢 静脉 推 注 , 需 “心室 停顿 伴 有 高 钾 、 低 钙 ( 大 量 《Ja ”不 作为 CPR 常规 用 药 
要 时 l0min 后 可 再 次 输血 后 ) 或 钙 通 道 阻 断 药 中 毒 
给 药 
地 尔 硫 草 (diltiazem) ”0.25mg/kg 静脉 注射 , 维 或 阵 发 性 室 上 性 心动 I 禁忌 证 包括 : WPW 或 
持 剂 量 5 一 15mg/h 静脉 综合 征 并 发 房 
滴 注 
室 传导 阻 滞 ; 严 重 低 血 
压 或 休克 
多 巴 胺 (dopamine) 5 一 30pg/(kg， min), 静 轻 中 度 休 克 ; I 轻 中 度 休 克 首 选 
脉 滴 注 严重 休克 ,用 去 甲 肾 上 腺 素 无 效 I >20pg/ (kg * min)I 村 ， 
以 a 受 体 兴 奋 为 主 
多 巴 酚 丁 胺 (dobu- 2. 5 一 10ng/(kg。min) 静 重度 心力 衰竭 ( 低 血 压 、 肺 水 肿 ) Ia 
tamine) 脉 滴 注 
闻 上 腺 索 - (epineph。 静脉 推广 lmg, 可 3 ~ 心室 昭 动 CVF) 、 室 性 心动 过 速 CPR 中 重要 药物 
rine) 5min 重复 (VT) 电 除 辣 无效、 心室 停顿 或 
电 - 机 械 分 离 
劳 丙 基 肾 上 腺 素 2 一 10pg/min, 萝 脉 滴 注 。 尖端 扭转 型 室 性 心动 过 束 ， Ta 
(isoprenaline) 动 过 组 已 用 阿托品 无 效 Tb 
站 ul 
利多 卡 因 " (lidocaine) 1.0 一 1.5mg/kg 静 注 ,可 CE 脉 VT 在 电 除 额 后 仍 I 在 心脏 停顿 、 低 心 排 血 
每 3~5min 重复 ,最 大 剂 量 、 肝 功能 损害 、 老 年 
基 可 达 3mg/kg, 震 要 时 血 流 动力 学 损害 的 室 性 期 前 [I 患者 中 ,不 要 追加 剂量 
可 给 予 1~4mg/ min 静 滴 ”收缩 ; 
维持 血 流动 力学 稳定 的 VT Tb 
镁 (magnesium) 1 一 2g 硫酸 镁 静 注 5 一 ”尖端 扭转 型 室 性 心动 过 速 ; Ta 
60min, 必要 时 0.5 ~ 颈 固 性 VF 或 已 知 伴 有 低 镁 ，; Ia 
1. 0g/h 静 滴 急性 心肌 梗死 伴 低 镁 Ta 
WECmorphine) 5 一 10mg, 皮 下 注射 急性 肺 水 肿 Tb 
俏 普 钢 (nitroprusside) 25 ~ 50mg 加 入 250 一 急性 心肌 梗死 并 发 心力 衰竭 伴 Ja ”首选 硝酸 甘油 


500ml 衔 欧 粮 液 中 加 光头 
滴 : 从 8 一 10pg/min 剂 星 
开始 逐渐 增加 以 维持 较 
佳 血压 





血压 增高 
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药 名 剂量 与 用 法 推荐 使 用 的 指 征 级 别 
普 重卡 因 胶 (procain- 10 一 15mg/kg 静 滴 .速率 ” 房 扑 、 房 闫 的 药物 复 律 ; Ia ”顽固 性 
amide) 为 20mg/ min, 维持 滴 注 ”性 质 不 明 的 宽 QRS 心动 过 速 IPB 物 
~4mg/ min 
维 拉 帕 米 (verapam- ”5 一 10mg 稀释 后 更 注 . 必 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 Ia 不 是 首选 药 . 在 腺 苷 无 
i) 要 时 15min 后 重复 1 次 效 时 选用 
血管 加 压 索 (Cvaso- 40IU 蘑 脉 推 注 .不 重复 ” 同 肾上腺 素 Ib 可 直接 首选 使 用 或 用 于 
pressin) 更 用 肾上腺 素 无 效 的 患者 
用. 疗效 尚 有 争议 ;a: 有 效 证 据 多 :b: 可 能 有 助 .无 害 ; 由 :无 应 用 指 征 ( 可 能 有 

















征 强度 级 别 ; ] :肯定 有 指 征 , 有 效 ， 和 [ :可 
害 );CPR :心肺 复苏 ;WPVW: 预 小 
“可 给 予 气 答 内 给 药 , 剂 世 为 静脉 给 药 推荐 省 的 2 2 一 2.5 倍 












通气 及 给 氧 ,-- 般 可 迅速 逆转 缺 气 和 酸 中 毒 。 若 在 无 


氧气 可 二 供应 的 情况 下 ,即使 在 普通 空气 甬 9 条 件 下 3 i 立即 CPR., 直 到 除 闫 器 可 供 使 用 


立即 给 予 适 当 的 通气 与 换 气 。 气 管 插 管 一 般 在 两 或 三 次 电 


pr 了 部位 全 恢复 者 中 使 用 。 并 子 


以 辅助 水 血气 分 析 。 
































束 的 处 理 可 参见 图 16-:-6。 血 管 加 压 , 
素 一 般 可 [在 第 一 或 第 二 次 除 跨 后 静 注 给 药 深情 Ee 人 De 
可 每 3~5 分 钟 给 药 , 血 管 加 压 素 可 将 代 第 一 或 第 二 剂 崩 上 律 后 检查 心 电 与 脉 拓 
的 标志 ,可 给 予 肾 











开始 几 次 除 踊 失败 往往 
上 腺 来 1. 0mg 静 注 后 再 用 360J 








每 隔 3 一 5 分 钟 可 重 

: 除 昭 。 若 复 律 后 窗 性 [we | 
: 持 , 可 首选 胶 碘 酮 150mg 静 注 ， 可 重复 给 药 总 
we 500mg ,前 6 小 时 1.0mg/min， 以 后 0. 5mg' min 静 滴 ， 
和 难 治 性 室 昭 和 宣 速 疗效 优 于 利多 卡 因 。 也 可 给 予 利多 卡 
因 1.0~1. 5mg/kg 移 注 ,可 每 3 一 5 分 钟 重复 .最 大 剂量 可 
达 3mg/kg, 然 后 以 1 一 4mg/min 连 纪 续 静 滴 维 持 。 仍 无 效 者 
可 诅 滴 普 鲁 卡 因 胶 10 一 15mg/kg(500 一 1250mg) . 速 3 
20mgy/min, 之 后 以 1 一 4mgy/min 维持 六 人 辣 
较 有 效 ,但 因 该 药 来 源 困难 ,已 不 扒 荐 使 用 。 
治 性 多 形 性 室 速 或 尖端 扭 革 速 ,快速 性 单 形 性 室 速 刀 电击 除 富 (360]) 
;> 室 扑 动 (二 260 次 /分 钟 ) 或 难 治 性 2 





























肾上腺 素 lmg(1 : 
素 


10 000 稀 释 ) 静 注 ,可 每 隔 3~5 分 钟 了 
或 血管 加 压 推荐 剂 


重复 ; 
量 :40U, 静 注 , 单 次 剂量 替代 首 
黄精 上 腺 娄 







































































合 征 所 致 者 ,可 能 对 静 注 8 受 体 阻 断 药 治疗 有 作用 ( 美 托 洛 VF/VT 持 续 或 复发 
尔 5mg 静 注 ,直至 总 量 达 20mg) ,或 对 静 注 硫酸 铂 有 效 ， 
到 
1~2g 静 注 1 一 2 分 钟 。 Ce 全 
稳 注 合剂 已 不 再 推荐 为 常规 使 用 , 因 既 无 必要 又 个 胶 碘 醒 150~500mg 静 注 ; 
部 注 滞 剂 已 不 理 推 荐 为 常规 使 用 ,E ed ah 
3 诱 致 的 持续 性 室 额 , 低 血 钨 福 六 广 马 硬 复 类 大 剂量 3mg/kg; 
pe i 酸 铁 1~2gi 注 ( 朋 手 类 并 所 转型 VT、 
打药 省 中 才 考 虑 使 用 。 可 疑 低 镁 或 顽固 性 VE); 
稍 脉 输 注 碳 酸 氨 钠 ,过 去 曾 在 心脏 复苏 中 大 剂 直 地 给 普 价 卡 因 胺 30mgjmi 最 大 总 二 17me/k 
了 ,但 现在 不 得 作 为 常规 , 因 大 剂量 有 弊 无 益 。 只 有 当 患 者 
由 除 颜 复生 所 人 竺 本 管 户 栈 中 毒 持 续 存 在 时 , 才 有 旨 征 : 
在 电 除 颜 复 律 和 气管 插 管 人 了 人 在 每 次 给 药 后 于 电 除 茹 复 律 (60) 
静脉 给 予 碘 股 握 钠 。 初 剂量 可 给 予 lmmol/kg: 以 后 母 
10~-15 分 钟 可 加 50 兴 的 初 剂量 。 16-4-6 ”心室 额 动 和 触 不 到 脉搏 的 室 性 心动 过 
严重 心动 过 绥 、 心 室 停 拉 和 电 - 机 械 分 离 所 化 的 心脏 怒 速 的 处 理 
停 的 处 理 参 见 图 16. 47、 图 16- 上 8。 一 旦 明确 心脏 县 保 是 由 VE: 心 室 申 动 :VT: 室 性 心动 过 还 


Ea 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 








CPR, 直 到 除 额 器 可 供 使 用 | 








心电图 明确 心室 停 搏 (2 个 导 联 或 以 上 ) 
若 心 委 不 明确 或 有 VF 可 能 , 予 电 除 额 ; 
若 确定 心室 停 搏 ,继续 CPR 








| 







气管 插 管 
建立 静脉 通道 








ey i tl 
高 血 钾 / 低 血 钾 
酸 中 毒 


药物 过 量 
低温 


考虑 立 到 经 度 心脏 起 搏 


Ye 
gs 10 000 稀 释 ) | 




















,可 每 3~5 分 钟 重复 








里 
| 本 托 品 1me 莉 证, 可 每 3-5 分 名 重复, 直 至 3ng | 








若 无 效 ,可 考虑 :肾上腺 素 大 剂量 
给 药 、 碳 酸 氧 钠 ;考虑 终止 抢救 











图 16-4-7 心室 停 搏 /严重 心动 过 缓 的 处 理 
再 情 各 致 , 即 无 指 征 进行 体外 电 除 并 。 正 确 的 处 理 是 
给 予 气管 插 管 继续 人 工 心脏 挤 压 和 口 对 口 呼 吸 ,并 尽量 设 
外 控制 人 血气 和 酸 中 坦 毒 。 可 给 予 静 注 或 心 内 注射 肾上腺 素 
利 ( 或 ) 阿 托 品 。 也 可 试用 体外 临时 心脏 起 搏 以 期 建立 规则 
的 心律 。 但 这 几 种 类 型 的 心脏 又 停 的 预后 很 差 。 唯 一 例外 
的 情况 是 出 于 气 道 阻塞 所 继 发 的 心动 过 组 或 心室 停 捕 。 此 
时 如 能 及 时 用 Heimlich 手法 驱除 气 道 异 物 ,或 必要 时 给 予 气 
管 插 管 抽 吸 气 道中 阻塞 的 分 小物 ,心脏 又 傍 可 户 立 即 恢 复 。 

(六 ) 心脏 复苏 后 的 处 理 ”心脏 复苏 成 功 后 , 需 继 续 维 
持 有 效 的 循环 和 呼吸 ,防治 脑 缺 氧 和 脑 水肿 ,维持 水 和 电解 
硕 于 衡 , 访 治 急性 肾 功 能 衰竭 及 继 发 感染 。 具 体 措施 请 参 
匈 有 关 音 节 。 

心脏 复苏 后 可 出 现 快速 性 心律 失常 ,共处 理 可 参照 图 
164-9。 

其 他 处 理 主 要 取决 于 发 生 心 脏 又 停 的 临床 情况 。 和 急性 

心 员 梗死 引起 的 原 发 性 心室 疗 动 一 般 对 基础 心脏 复苏 的 措 
施 芭 应 良好 , 易 被 有 效 地 控制 .可 在 复苏 后 给 予 利多 卡 央 

























论 瀣 24 一 72 小 时 (2 一 4mg/min)。 在 住院 情况 下 , 常 
不 而 气管 插 管 及 辅助 呼吸 。 通 常 在 除 辣 复 律 后 , 血 流动 力 


学 的 稳定 可 立 芭 恢复 


1 4128 





心电图 示 非 VF/VT 的 电 活 动 : 
电 - 机 械 分 离 

心室 自主 心律 

室 性 逸 搏 性 心律 

缓慢 心律 伴 停顿 

除 颜 后 室 性 自主 心律 


l 








继续 CPR 

气管 插 管 

建立 静脉 通道 

必要 时 可 用 多 普 勒 超声 测 血 流 














若 有 及 或 测 及 了 血 流 ; :处 理 严重 低 血压 
若 无 脉 或 测 不 到 血 流 : 

















Y 
分 析 原因 ,对 因 治 疗 : 
集 册 合计 GH 充 容 二 ) 
缺 氧 (通气 ) 


心 用 其 心包 穿刺 ) 
人 气胸 (穿刺 减 压 ) 

大 面积 肺 栓 塞 (手术 、 济 栓 ) 
药物 过 是 

高 血 钾 

严重 酸 中 毒 
急性 大 面积 心肌 梗死 











Er : 10 000 稀 释 ) 静 注 ,可 每 3~5 分 钟 重复 | 
















若 心率 缓慢 <60 次 /分 : 阿托品 lmg 
痢 注 ,可 每 3~5 分 钟 重复 ,直至 3mg 






若 无 反应 ,可 考虑 ; 
大 剂量 痛 上 腺 过 治疗 碳酸 氢 钠 





16-4-8 电 -机 械 分 离 和 无 脉 性 电 活动 的 处 理 


急性 心肌 梗死 时 ,如 由 于 血 流动 力 异常 而 导致 继 发 性 
员 动 ,心脏 复苏 的 效果 通常 较 差 。 即 使 心脏 复苏 成 功 ， 
宣 疾 的 复发 率 也 很 高 ,临床 上 多 以 血 流动 力 的 不 稳定 为 主 










要 表现 。 其 最 后 结局 更 多 地 取决 于 如 何 稳定 血 流动 力 ,而 
央 心 电 生理 的 异常 。 
虽 \ 心 动 过 缓 及 电 -机 械 分 离 遂 常 是 由 于 严重 的 


自流 动力 不 稳定 所 继 发 ,对 心脏 复苏 措 和 施 的 反应 较 差 。 

住院 患者 由 于 心脏 疾病 所 致 的 心脏 又 停 ,预后 一 般 
很 差 。 少 数 患者 可 能 复苏 成 功 ,但 复苏 后 的 临床 过 程 与 结 
局 仍 取决 于 其 基础 的 病变 。 由 于 晴 功 能 衰竭 .急性 中 
锯 神 经 系统 疾病 及 严重 感染 而 在 住院 过 程 中 发 生 的 必 让 又 
停 . 复 苏 后 的 存活 率 低 于 10%。 非 心 脏 疾病 所 至 的 心脏 到 
停 .如 由 于 暂时 性 气 道 阻塞 、 电解 质 罕 乱 、 药 物 的 敏 心律 失 
常 作用 和 严重 的 代谢 异常 所 致 , 则 预后 良好 。 如 能 及 时 复 
荔 及 在 纠正 有 关 的 暂时 性 诱发 因素 的 同时 继续 维持 . 则 存 
活 率 应 很 高 。 

(七 ) 院外 心脏 又 停 复苏 存活 后 的 长 期 处 理 ”根据 20 





























第 四 章 


心脏 又 停 和 心脏 性 猴 死 








评价 病情 稳定 性 (有 无 低 血压 ， 心 力 衰竭 ， 
心绞痛 ， 急 性 心肌 梗死 与 精神 状态 改变 ) 
















者 心室 率 >150 次 /分 钟 


下 下 或 非 罕 性 心动 过 速 , 准 




































黎 定 | 备 立 即 电 复 律 
上 1 } 
心房 吴 动 或 扑 动 | ”| 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 | ”| 宽 QRS 的 心动 过 速 | | 室 性 心动 过 束 
| ] 
可 选用 : | 刺激 迷走 神经 疗法 利多 卡 因 1.0~1.5mg/kg 鄞 注 
地 尔 硫 前 
B 受 体 阻 潜 齐 
维 拉 帕 米 腺 苷 6mg 葬 注 ， 若 无 效 ， 每 5-10 分 钟 
地 高 辛 1~2 分 钟 后 可 再 予 12mg 和 


















注 注 ， 可 再 重复 1 次 


正常 或 增高 





维 拉 帕 米 2.5~5.0mg 静 注 
低 或 不 稳定 


维 拉 帕 米 5~10mg 静 注 






可 选用 : 






地 汞 硫 六 [ 辣 沙 电 复 律 ] 
B 受 体 阻 洲 刘 
地 高 六 


图 16-4-9 


世纪 70 年 代 以 来 的 统计 资料 ,发 生 于 医院 外 的 心脏 停 捕 串 
者 在 复苏 成 活 后 ,心脏 又 停 的 复发 在 第 1 年 内 高 达 30%， 
在 2 年 内 高 达 45 色 ,总 死亡 率 在 2 年 内 高 达 60 癌 。 因 此 
主张 对 于 院外 心脏 机 停 复 苏 存活 者 ,在 血 流动 力 达 到 稳定 
后 ,如 无 不 可 逆 性 中 枢 神 经 系统 的 损伤 ,应 予 深入 的 诊断 性 
和 治疗 性 测试, 以 指导 存活 后 的 长 期 处 理 。 根 据 与 过 去 次 
料 的 比较 ,给 予 积极 的 于 预 可 显著 改善 这 类 患者 的 预后 。 
生 和 急性 心肌 梗死 所 致 .其 
E 性 心肌 梗死 的 常规 进行 。 对 所 有 由 于 其 他 原 
因 所 致 :复苏 成 活 者 ,应 作 进一步 检查 以 明确 导 
致 心脏 又 停 的 病因 功能 受 损 的 情况 以 及 电 生理 的 稳定 性 ， 
而 作 进 一 步 的 处 理 。 一 般 而 言 ,如 院外 心脏 又 停 系 由 于 慢 
性 缺 血性 心脏 疾病 所 致 而 无 急性 心肌 梗死 的 证 据 者 ,应 给 
子 进 一 步 检查 以 明确 心脏 又 停 是 暂时 性 缺 血 ,抑或 慢性 电 
生理 不 稳定 所 致 。 如 属 心肌 缺 血 所 致 , 则 应 给 予 抗 心肌 缺 
血 的 药物 治疗 或 介入 治疗 ,包括 经 皮 和 冠状 动 脉 介入 术 和 冠 
脉 旁 路 移植 术 。 电 生理 的 不 稳定 性 最 好 的 检测 方法 是 给 六 
时序 电 刺 激 ,以 判断 是 否 有 可 诱发 的 持续 的 室 速 或 室 品 
而 并 可 判断 药物 预防 的 效果 ,以 及 指导 抗 心律 失常 的 手术 
治疗 。 采 用 电 生 理 检 查 来 选择 抗 心 律 失常 治疗 方式 且 左 心 
室 射 血 分 数 (LVEE) 在 30 色 或 以 上 者 .心脏 又 停 的 复发 率 


























进 












利多 卡 因 0.5~0.75mg/kg 静 注 ， 总 剂 二 不 超过 
3mg/kg。 控 制 后 可 也 更 滴 1~4mg/min 














| | 


腺 苷 6mg 静 注 ， 若 胺 碘 醋 150mg 静 注 ， 可 





无 效 ，1~2 分 钟 后 重复 给 药 总 量 达 500mg， 
可 再 予 12mg 静 注 ， 前 6 小 时 1.0mg/min， 以 
可 再 重复 1 次 后 0.5mg/min 静 滴 





普 竺 卡 因 胺 20~30mg/min 静 注 ， 
总 剂量 不 超过 17mg/kg 








心肺 复苏 后 心动 过 速 的 处 理 


在 1 年 的 随访 中 不 到 10%。 虽 然 LVEF 在 30% 以 下 者 预 
后 较 差 ,但 由 于 电 生 理 研究 及 所 指导 的 抗 心律 失常 的 防治 
仍 可 使 心脏 又 停 存活 者 的 自然 病程 有 所 改善 。 如 电 生 理 研 
究 未 能 找到 有 效 的 抗 心 律 失 常 药物 , 则 可 选择 胶 碘 酮 作为 
经 验 性 治疗 ,用 植 人 式 心脏 复 律 除 额 器 (ICD) .或 施行 有 助 
抗 心 律 失 常 手术 .包括 室 壁 瘤 切 除 术 及 射频 消融 术 。 手 术 
的 成 功率 (手术 后 存活 并 在 不 用 药物 的 情况 下 未 诱发 出 室 
速 或 室 闫 ) 可 达 90%。 新 一 代 的 ICD 不 仅 在 需要 时 可 自动 
除 闸 , 而 且 可 在 需要 时 自动 起 搏 ,显著 提高 了 心脏 又 停 

后 的 远 期 存活 率 。AVID 试验 比较 了 抗 心 律 失 常 药物 ( 胺 
碳 酮 或 索 他 洛 尔 ) 与 ICD 治疗 对 致命 性 室 颜 复 苏 后 近期 生 
存 率 的 影响 ,结果 显示 ICD 治疗 较 抗 心律 失常 药物 治疗 降 
低 病 死 率 27 名 一 39%。 因 此 ,对 心脏 又 停 复 苏 后 的 患者 . 
车 存在 非 一 过 性 或 非 可 逆 性 的 病因 , 植 入 ICD 以 提 
高 远 期 生存 率 。 有 关 ICD 治疗 的 工 类 适应 让 为 ;全 非 一 过 
性 或 非 可 逆 性 原因 引起 的 室 疗 或 室 速 所 至 的 心脏 又 停 ; 
时 能 诱发 有 血 流 动力 学 显著 临床 表现 的 持 











































述 各 种 措施 ,可 使 院外 心脏 又 停 


续 的 改善 、 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





【预防 】 
心脏 又 停 的 预防 迄今 仍 是 一 个 现代 医学 中 尚未 解决 的 
间 题 。 近 年 来 在 预防 心脏 又 停 中 的 主要 进展 是 识别 心脏 又 
停 的 高 危 对 象 。 冠 心病 ,尤其 是 心肌 梗死 的 急性 期 ,康复 期 
及 其 后 的 慢性 过 程 中 ,心脏 又 停 的 危险 性 较 高 。 在 急性 心 
肌 神 死 的 涉 72 小 时 内 ,心脏 又 停 的 潜在 危险 可 高 达 











15 兴 一 20 兴 。 在 心肌 梗死 康复 期 ( 自 第 3 天 起 至 第 8 周 内 ) 
有 室 速 或 室 颤 史 者 ,其 心脏 又 停 的 危险 性 最 大 ,如 仅 给 予 一 


般 性 措施 治疗 ,在 6 一 12 个 月 内 的 病死 率 高 达 50% 一 
80 兴 ,其 中 503% 为 钨 死 。 只 有 积极 干预 才能 改观 预后 ,在 
18 个 月 内 病死 率 可 降 至 15%~20% 以 下 。 

(一 ) 室 性 心律 失常 的 危险 评 佑 ” 心 尾 、 尝 厥 先兆 、 尝 
雄 是 室 性 心律 失常 最 常见 的 症状 ,对 有 上 述 症 状 ,尤其 有 
SCD 家 族 史 的 患者 ,应 作 进一步 检查 以 明确 心律 失常 类 












型 , 评 佑 SCD 风险 ,作出 治疗 决策 。@ 常 规 心 电 图 :所 有 可 
疑 患 者 均 应 作 常 规 的 静 息 12 导 联 心电图 ,虽然 对 心律 失常 
的 检 出 率 可 能 较 低 ,但 能 提示 许多 其 他 的 信息 ,如 陈旧 性 心 
肌 醒 死 ,心肌 肥 厚 、.ST-T 异常 .QT 间 期 异常 等 ;有 前 瞻 性 
人 研究 提示 ,ST-T 异常 患者 发 生 SCD 的 危险 性 高 于 正常 者 

+ 倍 。QTec>> 0ms 的 相对 危险 度 为 2.2, 短 QTc( 过 
300ms) 是 SCD 的 独立 预测 因子 ;@@ 运 动 负荷 试验 :对 有 冠 
心病 危险 





;因素 、 疑 有 冠 心病 或 运动 导致 心律 失常 的 患者 , 运 
动 负荷 心电图 检查 是 必要 的 ,可 有 助 于 检 出 无 症状 性 心肌 





缺 血 ; 鲜 动 态 心电图 :有 助 于 提高 心律 失常 和 无 症状 性 心肌 
缺 血 的 检 出 FE 价 治疗 的 有 效 性 ;@ 其 他 心 电 学 技术 : 体 














表 信 te 加 通过 信号 苍 加 技术 提高 信 噪 比 , 检 出 心 
室 晚 电位 。 心 肌 梗死 后 心室 晚 电位 阳性 患者 SCD 的 发 生 
率 商 ee 6 一 8 倍 , 但 由 于 心肌 梗死 后 患者 具 较 高 的 
心室 晚 电 位 阳性 率 ,阳性 预测 价值 不 高 ,而 阴性 预测 价值 高 
达 89 共 一 99 兴 ;加 超声 心动 图 :有 助 于 原 发 疾病 的 诊断 ,如 




















对 扩张 型 心肌 病 、 肥 厚 型 心肌 病 、 缺 血性 心肌 病 、 结 构 性 心 
脏 病 诊断 ,高 血压 左 心室 重量 指数 的 测定 , 均 有 很 高 的 准确 
性 ,也 是 目前 临床 测定 左 心室 射 血 分 数 最 常用 的 手段 ;@ 心 
内 电 生 理 检查 (EP) :推荐 用 于 陈旧 心肌 梗死 、 并 伴 有 提示 
为 室 性 快速 心律 失常 临床 症状 的 患者 的 诊断 性 评价 ;和 冠 心 
病 伴 机 制 不 明 的 宽 QRS 波 心动 过 速 患 
旧 性 心肌 梗死 伴 非 持 续 性 室 速 ,日 LVEF 等 
的 患者 进行 危险 分 层 ; 用 于 怀疑 为 缓慢 或 
致 的 尝 兢 ,但 非 侵入 性 诊断 3 
评估 ICD 植 入 指 征 ; 评 估 室 速 消融 治疗 的 指 征 及 疗效 。 
(二 ) 心肌 梗死 后 SCD 的 预防 ”和 急性 心肌 梗死 后 的 慢 
性 室 性 期 前 收缩 是 心 胜 性 死亡 和 和 镑 死 的 危险 因素 ,全 究 显 
示 75% SCD 患者 有 心肌 梗死 病史 ,有 陈旧 性 心肌 梗 钨 、. 非 
持续 性 .可 诱发 VT、.LVEF 一 40%% 的 患者 ,五 年 内 心脏 又 停 
风险 为 32%。 频 发 的 (24 小 时 动态 心电图 显示 室 性 期 前 收 
第 在 10~30 人 PA 了 和 4 。 若 















者 的 诊断 性 评价 ; 陈 
或 低 于 40 






























LVEF 左 心室 容 Re 反射 敏感 度 
对 心肌 梗死 后 SCD 的 危险 度 分 层 有 帮助 ,其 次 是 频 发 室 性 
期 前 收缩 \ 短 阵 性 , 非 持续 性 室 速 及 静 息 心率 。 不 推荐 心肌 
醒 死 后 常规 作 心室 晚 电位 及 心 内 电 生 
临床 试验 尚未 证 明 党 规 的 抗 心律 失 常 治疗 能 降低 这 类 
患者 的 病死 率 。 心 律 失常 抑制 试验 (cardiac arrhythmia sup- 
Pression trial,CAST) 显 示 常 用 的 工 类 抗 心 \ 律 失常 药 反而 使 
死亡 率 增 加 。 目 前 临床 仅 证 实 8B 受 体 阻 断 药 、 胺 肆 酮 可 减少 
心肌 梗死 后 狸 死 的 发 生 约 30%。 而 其 他 非 抗 心律 失常 的 药 
物 如 血管 紧张 素 转 化 酶 抑制 剂 (ACED 阿司匹林、 他 汀 类 调 
药物 在 心肌 梗死 后 的 临床 试验 中 已 被 证 实 可 减少 远 期 心 
胜 性 死亡 包括 SCD 的 发 生 .心肌 梗死 后 对 SCD 发 生 的 一 级 
预防 适应 证 见 表 16-4-3。 对 心肌 梗死 后 心脏 又 停 抢救 存活 的 
患者 ,预防 SCD 再 次 发 生 (二 级 预防 ) 的 适应 证 见 表 16-4-4。 














人 








表 16-4-3 心肌 梗死 后 心脏 性 独 死 的 一 级 预防 






















指 征 级 别 I Ia Ib 
心肌 梗死 后 B 受 体 阻 断 药 多 价 不 饱和 脂肪 酸 
ACEI 胺 碘 病 
调 脂 药 
阿司匹林 
心肌 梗死 伴 左 心室 功能 不 全 8 受 体 阻 断 药 胺 碳 酮 
ACEI 
醛固酮 受 体 阻 断 药 
ICD(ILVEF 委 30 甸 ;或 LVEF 生 35%% 
NYHAJ~H) 
血 流 动力 学 稳定 的 持续 肌 肆 王 ICD 
8 受 体 阻 断 药 射频 消 陨 
外 科 手 术 
EF<<40% 伴 自 续 性 室 速 ICD 
或 电 生 理 诱 发 持 
CEL; 血管 紧张 素 绪 化 酶 气 制剂 :ICD: 植 天 式 心脏 复 律 除 基 器 :IVEF; 左 心室 射 笑 分 数 :NYHA: 组 约 心脏 协会 心 功能 分 级 
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表 16-4-4 心肌 梗死 后 心脏 性 镁 死 的 二 级 预防 
指 征 级 别 Ia 
心室 闯 动 ICD 
影响 血 流动 力学 的 持续 性 室 速 ICD 胺 碳 酮 
8 受 体 阻 断 药 





注 :ICD;: 植 入 式 心脏 复 律 除 颖 器 
对 心肌 梗死 后 心肌 缺 血 的 积极 治疗 是 预防 狮 死 的 主要 
有 效 措施 ， 对 心肌 梗死 后 运动 试验 阳性 、 冠 状 动脉 造影 显示 
罕 的 患者 .积极 予以 介 人 治疗 或 冠 脉 旁 路 移植 术 , 可 
有 效 减少 狂 死 发 生 。 
近年 有 关 ICD 植 入 与 抗 心律 关 
的 临床 试验 结果 表明 ,心肌 梗死 后 SCD 高 
预防 性 ; 专 统 的 药物 治疗 相 比 .可 显著 
MADIT- 工 试验 对 心肌 梗死 3 周 以 上 、 有 和 非 直 
作 史 、LVEF<35% 的 患者 随机 予以 ICD 或 传 
平均 随访 27 个 月 ,药物 
组 总 病死 率 为 16%% , 比 药 物 组 降 
性 心肌 梗死 外 ,由 任何 其 他 原因 所 致 的 基 
重 程 度 以 及 过 去 有 心脏 又 停 史 者 也 是 SCD 的 











药物 治疗 预防 SCD 
患者 应 用 ICD 
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第 五 章 


植 入 性 心脏 电子 装置 ( implantable electric cardiac de- 
vices,IECD) 包 括 传统 的 人 工 心脏 起 搏 回 (carqdiac pacemaker) 
和 植 入 式 心 脏 复 律 除 颤 器 (implantable cardioverter defibrilla- 





tor,ICD) 。 它 们 被 植 人 体内 并 通过 发 放 脉冲 能 量 来 治疗 心 
胜 疾病 (主要 是 心律 失常 ) 。 不 同 于 其 他 心肝 内 入 作 人 7 
(如 支架 和 封 墙 器 等 ),IECD 是 一 个 具有 能 源 的 电子 产品 : 具 
有 使 用 寿命 和 电子 产品 的 所 有 特点 。 因此 ,除了 植 和 人 手术 本 
身 外 ,对 其 本 身 功能 的 了 解 和 术 后 的 程控 随访 可 能 显得 更 加 





和 体外 





重 村。 本章 分 人 工 心脏 起 排 \ 值 入 式 心 胜 复 人 


电 复 律 (extemal electrical cardioversion) 三 节 进 行 章 
第 一 节 、 脏 起 捕 
人 和信 工 心 


人 开心 脏 起 兵器 是 最 常用 的 IECD。 通过 脉冲 发 生 器 
(简称 起 兵器 ,pacemaker) 发 放 册 电池 提供 能 性 的 电 脉 冲 ， 








述 。 





高 危 因 素 ,是 重点 的 预防 对 象 。 
心脏 又 停 也 可 发 生 于 被 认为 低 危 的 人 群 中 .根本 的 预 
防 措施 应 致力 于 基础 心脏 病 和 心脏 又 停 诱 发 因素 的 预防 。 
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植 人 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 


陈 法 珠 


通过 导线 电极 的 传导 .刺激 电极 所 接触 的 心肌 ,使 心脏 激动 
和 收缩 ,从 而 达到 治疗 缓慢 心律 失常 的 目的 。 

心脏 起 搏 疗 法 问世 已 有 50 多 年 的 历史 .期 间 经 过 了 从 
非 生理 起 搏 到 生理 起 搏 的 发 展 过 程 , 尤 其 是 最 近 几 年 对 牛 
理性 起 搏 概念 有 了 里 程 碑 式 的 变革 。 心 胜 起 搏 器 已 逐渐 从 
单纯 刺激 心脏 使 其 激动 、 免 于 心肌 4 最 初 设计 理念 发 
展 为 具有 诊断 存储、 预防 `. 治 及 快速 心律 失常 .以 及 
治疗 其 他 非 心 竺 失常 性 疾病 的 先进 治疗 于 段 . 





























【人 工 心脏 起 搏 系统 的 组 成 】 


主要 包括 两 部 分 :脉冲 发 后 器 和 






线 ( 文 术 彩 | 多 16 5 






1)，。 省 单独 称 为 起 捕 器 .证 要 由 电源 和 电子 线路 构 
成 .能 i ! 得 守 






和 输出 电 脉 冲 ， 导 线 (lead) 是 外 有 有 
的 导电 人 金 其 功能 是 将 外 搏 器 贡 
并 将 心脏 的 腔 内 心电图 传输 到 起 





心肌 ， 


的 感知 电路 


1 
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脉冲 发 生 器 





16-5-1 
A. 起 搏 系统 组 成 


无 绝缘 层 覆 盖 的 金属 部 分 称 为 电极 (electrode) , 它 能 直接 
感知 心 电 信号 并 将 电 脉冲 传递 给 所 接触 的 心肌 。 根 据 电极 
的 数目 ,导线 可 分 为 单 极 和 双 极 ,目前 临床 上 多 用 后 者 导线 
国定 在 心 内 膜 上 的 方式 有 主动 和 被 动 两 种 方式 ,前 者 为 螺旋 
状 ,可 主动 旋 进 心肌 ,而 后 者 呈 翼 状 ,被 动 锚 定 在 肌 小 梁 上 。 
起 捕 系 统 常用 的 几 个 术语 : 
1. 起 搏 闪 值 是 指 能 在 心 胜 的 不 应 期 外 持续 有 效 地 
使 其 除 极 的 最 低 电压 或 电流 。 在 临床 上 ,永久 心脏 起 搏 的 
国 值 通 用 电压 (V) 或 脉 宽 (ms) 表 示 。 
2. 感知 是 电极 在 所 放置 的 心 腔 内 探查 到 自主 心肌 
除 极 波 的 能 力 。 通 常用 感知 灵敏 度 (mV) 的 概念 来 表示 。 
任何 超过 程控 的 感知 灵敏 度 的 电信 号 都 被 认为 是 心脏 的 自 
身 电 活 动 。 与 感知 相关 的 间 题 包括 感知 不 良和 感知 过 度 。 
3. 阻抗 通常 反映 电极 导线 的 完整 性 。 太 高 提示 电 
伏 导 线 断 爸 ( 断 路 ), 而 太 低 提 示 导 线 绝缘 层 破裂 (短路 ) 。 
通常 植 人 手术 中 测试 的 系统 阻抗 在 500~1000Q。 























〖 人 工 心脏 起 搏 器 的 代码 和 类 型 】 

(一 ) 起 搏 器 的 代码 ”1987 年 北美 心脏 起 搏 电 生 理学 
会 (NASPE) 英国 心脏 起 搏 与 电 生理 学 组 (BPEG) ,在 心脏 
国际 委员 会 (ICHD)1981 年 制定 的 五 位 字母 代码 起 






a AL 


捕 器 命名 的 基础 上 ,制定 了 NBG 代码 , 见 表 16-5-1。 


20 世纪 80 年 代 后 所 有 起 捕 嚣 均 具 有 M 和 上 C 功能 , 故 
代 公开 常 被 单独 用 于 标明 是 个 具 R 功能 。 由 于 ICD 的 广 
记 应 用 . 代 公 VV 已 不 用 于 描述 起 搏 系统。 

(二 ) 起 捕 器 的 类 型 

1 


大 


根据 起 挡 心 腔 分 类 ”名单 腑 起 捕 器 :如 AAI(R)、 
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人 工 心脏 起 搏 系统 的 组 成 和 电极 导线 
B. 单 、 双 极 导线 电极 C. 被 动 、 主 动 导线 





VVI(R) 等 ,起 捕 电 极 导 线 单独 植 入 心房 (或 ) 心 室 。 回 双 腔 
起 捕 器 :如 DDD(R) ,起 搏 电 极 导 线 分 别 植 人 心房 和 心室 。 
图 多 腔 起 搏 :如 三 腔 ( 双 房 单 心室 或 单 心房 双 心 室 ) 或 四 腔 
起 捕 ( 双 心房 十 双 心室 ) ,此 时 ,导线 除 常规 植 人 右 心房 和 右 
心室 外 ,通常 尚 需 通 过 心脏 静脉 植 和 导线 分 别 起 搏 左 心房 
和 (或 ) 左 心室 。 

2 根据 起 捕 生 理 效应 分 类 ”@ 生 理性 起 捕 : 即 尽 可 能 
模拟 塞 房 结 和 房 室 传导 系统 的 生理 功能 ,提供 与 静 息 和 活 
动 相 适应 的 心率 并 保持 房 室 同步 ,如 AAIR 和 (或 )DDDR; 
包 非 生理 性 起 捕 : 如 VVI 起 排 器 ,只 是 保证 心室 按 需 起 扼 ， 
而 房 室 的 电机 械 活 动 不 同 步 。 

实际 上 , 起 搬 治 疗 都 不 可 能 是 完全 生理 性 的 。 如 
DDDR 及 AAIR 起 捕 器 ,虽然 房 室 同 步 ,但 无 论 心房 起 搬 抑 
或 心室 起 搏 都 存 在 左 、 右 心房 间或 左右 心室 间 的 不 同步 问 
题 。 另 外 ,; 应 功能 由 于 所 采用 感受 器 本 身 的 限制 , 肯 
定 存在 特异 性 和 敏感 性 的 非 生理 星 端 。 故 严格 地 说 ,所 有 
的 心脏 起 搏 器 都 是 非 生理 性 的 。 

3. 根据 是 否 具 有 频率 适应 功能 分 类 ”加 频率 













适应 性 
适应 性 


起 搏 器 ,如 常用 的 AAI、VVI 币 DDD。 


【起 搏 器 时 间 周 期 和 心电图 】 

起 搏 器 除了 其 基本 功能 昌 发 出 脉冲 刺激 心脏 外 ,其 复 
杂 和 灵巧 还 表现 在 它 能 感知 心 腔 的 活动 并 作出 相应 的 反 
应 . 起 搏 器 能 够 保持 某 种 工作 方式 是 由 控 时 电路 控制 脉冲 
的 释放 时 机 来 实现 的 。 控 时 电路 犹如 一 个 “计时 器 
ftimer) ”使 脉冲 之 间 有 一 定 的 时 间 间 隔 。 这 种 时 间 间 隔 
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表 16-5-1 NBG 起 搏 器 五 位 代码 命 











位 置 下 I 亚 N 于 
功能 起 捕 心 舱 感知 心 腔 反应 方式 ”程控 ,频率 适 应 和 和 通 测 功能 。 抗 心动 过 速 和 除 闫 功能 
代 O O O O O 
全 次 A 人 P P 
学 V Vv I M S 
母 D D 人 各 D 
R 


制造 商 ” S= 单 腔 (A 或 V) S= 单 腔 (A 或 六 
专用 
表 中 自 左 至 右 ,各 个 位 置 字母 代表 的 意义 为 : 
位 置 1 :表示 起 扶 的 心 腔 . 分 别 由 A、V 和 D 代表 心房 \ 心 


位 置 下 知 的 心 腔 .分别 由 入 、V 和 D 代 表 心 房 ,心室 ,0O 代表 无 感知 功能 ; 
知心 胜 自身 电 活动 后 的 反应 方式 。 工 表示 触发 型 :1 表示 抑制 型 ,D 表示 莱 有 荆 和 1 两 种 反应 方式 ,0 〇 为 无 感知 














位 置 册 :表示 起 捕 器 感 
后 反应 功能 ; 


位 置 Y ,代表 起 掉 器 程序 控制 调节 功能 的 程度 。 分 别 有 0( 无 程控 功能 )`.P(1I 一 2 个 简单 的 程控 功能 )、M( 两 种 以 上 参数 的 多 功能 程 


控 ).C( 遥 测 功能 ) 和 R( 风 7 功能 ); 
位 置 V ;代表 抗 快速 心律 失常 的 起 捧 治 疗 能 力 。 有 O( 无 此 功能 )、P( 抗 心动 过 速 起 搏 )、S( 电 转 复 ) 和 D( 两 者 都 有 ) 




















逸 搏 间 期 





过 

起 捕 间 期 风 Vv V R 
图 16-5-2 VVI 起 捕 模 式 时 间 间 期 

在 下 限 频 率 间 期 内 如 无 自主 心室 电 活 动 (R) , 则 在 间 期 末 发 放心 室 刺 激 脉冲 (V), 如 感知 到 自主 心室 电 活 动 , 则 抑 


制 心室 脉冲 的 发 放 。 起 捕 间 期 为 两 个 VV 间 期 ,而 逸 搏 间 期 为 RV 间 期 ,R 可 为 正常 或 异 位 心室 激动 。VVI 模式 


时 ,心房 信号 不 被 感知 。V: 心 室 起 捧 ,'R: 自身 心室 除 极 

用 途 :@ 当 自身 心率 大 于 起 搏 频率 时 判断 起 捕 器 起 搏 
功能 是 否 正 常 ;@ 辨 别 不 同 品牌 起 捕 器 的 工具 .因为 不 同 公 
可 诊 断 起 搏 器 寿命 ; 


过 速 (pacemaker me 


的 组 合 称 为 起 搏 器 的 时 间 周 期 。 后 者 对 认识 起 捕 心 电 图 以 
及 判断 起 兵器 工作 正常 与 否 都 不 可 或 缺 。 
(一 ) 单 腔 起 捕 器 的 时 间 周 期 ”以 临床 上 常用 的 VVI 司 起 搏 器 的 磁铁 频率 可 能 不 一 样 
起 掉 器 为 例 (图 16-5-2) 。 @ 用 于 判断 或 终止 起 捕 器 介 导 的 心 
1 起 捕 间 其 亦 称 基础 起 搏 频率 ,为 连续 两 个 刺激 信 diated tachycardia,PMT) 。 
号 之 间 的 时 间距 离 。 (二 ) 双 腔 起 捕 器 的 时 间 周 期 以 具有 代表 性 的 DDD 
2 移 搏 间 期 ”刺激 信号 与 其 前 自身 心室 搏动 之 间 的 起 搏 模式 为 例 。 
1. 房 室 延迟 (atrio-ventricular delay,AVD) 起 搏 器 的 
3 心室 不 应 期 “发 放 起 搏 脉冲 或 感知 自身 心室 激动 房 室 延 迟 相当 于 心脏 的 PR 问 期 。 为 自 感知 心房 激动 或 发 
感知 放大 器 对 外 来 信号 不 感知 的 一 段 时 间 。 外 来 信 ”放心 房 刺激 脉冲 到 发 放心 室 脉 冲 之 间 的 间 期 。 
号 包括 心室 脉冲 的 后 电位 . 工 波 、 区 2. 下 限 ( 低 限 ) 频 率 间 期 (low rate limit,LRL) “又 称 基 
室 不 应 期 的 主要 日 的 就 是 1 上 对 这 些 信号 础 起 搏 频率 。 为 两 个 心室 或 心房 激动 之 间 的 最 长 间 期 。 
人 为 设 轩 条 问 > 3. 心房 逸 搏 间 期 (atrial escape interval, AE!) “为 起 捕 
此 时 后 绩 率 < 和 <。 优 点 为 鼓 心室 或 感知 心室 自身 电 活动 后 到 发 放下 一 次 心房 脉冲 (和 
励 自身 心室 激动 ,节省 起 排 器 电能 。 1 脉冲 ) 之 间 的 间 期 . 亦 称 VA 间 期 。 苦 在 VA 间 期 内 未 感知 
置 于 起 搏 器 归 袋 之 上 就 可 使 起 搏 器 出 现 磁铁 频率 ,此 时 起 。 ”到 自身 P 波 , 则 本 次 AEI 末 发 放心 房 脉冲 并 启动 AVD: 若 
掩 器 以 VOO 或 DOO 模式 起 搏 。 在 VA 间 期 内 感知 到 自身 了 波 或 QRS 波 . 则 本 次 AEl 终 
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止 并 重新 开始 新 的 时 间 周 期 。VA 间 期 二 下 限 频 率 间 期 一 
房 室 延迟 间 期 。 

4. 心室 空白 期 (ventricular blanking period, VBP) 是 
指 紧 跟 一 个 心房 刺激 脉冲 后 ,心室 感知 电路 发 生 的 短暂 不 
应 期 。 在 此 间 期 内 ,其 他 信号 (包括 心脏 自身 及 外 源 信和 号) 
均 不 会 被 感知 。 设 置 心室 空白 期 的 目的 是 避免 心室 电路 感 
知人 脉冲 后 抑制 发 放心 室 脉冲 ,是 避免 交叉 感知 (cross 
talk) 的 重要 时 间 间 期 。 

5. 心室 不 应 期 ” 同 单 腔 心 及 起 搏 器 。 

6. 非 生 理性 房 室 延迟 (non-physiological AV delay， 
NPAVD) ”该 则 期 位 于 心室 空白 期 后 与 生理 性 房 室 延迟 结 
束 前 (多 在 心房 脉冲 后 110ms) 的 一 段 交 又 感知 窗口 内 , 故 
称 之 为 NPAVD。 如 心室 电路 在 NPAVD 间 期 内 感知 到 任 
何 信号 ,不 抑制 心室 脉冲 的 发 放 ,而 是 将 在 110ms 左右 处 
触发 起 搏 器 释放 心室 脉冲 ,该 脉冲 称 为 心室 安全 起 搏 。 

7. 心室 后 心房 不 应 期 (postventricular atrial refractory 
period,PVARP) 为 感知 心室 信号 或 发 出 心室 脉冲 后 心房 
感知 电路 暂时 关闭 的 一 段 间 期 ,可 程控 。 其 意义 是 防止 心 
房 感知 电路 对 心室 起 搏 脉 冲 、.QRS 波 、 室 性 期 前 收缩 和 逆 
行 “P” 的 感知 。 如 果 不 设置 PVARP ,一旦 心房 电路 感知 到 
上 述 信号 , 则 在 AVD 末 发 放心 室 脉冲 而 使 心室 连续 激动 。 
特别 是 感知 到 QRS 波 逆 传 的 P 波 后 会 引发 PMT。 

8. 总 心房 不 应 期 (total atrial refractory period, TARP) 
包括 两 部 分 , 即 PVARP 和 房 室 延迟 ,TARP 一 PVARP 十 

AVD。 因 此 , 房 室 延迟 间 期 内 心房 感知 电路 总 是 在 不 应 
期 内 。 

9. 上 限 频 率 间 期 (upper rate limit, URL) ” 即 最 大 心室 
跟踪 频率 ,为 限制 心室 跟踪 过 快 的 心房 频率 而 设置 ,是 心室 
最 高 的 起 搏 频率 。 

目前 的 起 搏 器 均 可 独立 程控 上 限 跟 踪 频 率 . 即 URL 
不 是 由 TARP 计算 所 得 ,而 是 上 限 跟踪 频率 间 期 之 TARP 
( 即 上 限 跟踪 频率 < 由 TARP 决定 的 上 限 频率 ) ,两 者 之 差 
即 为 起 搏 文 氏 周 期 ,这 样 可 避免 心室 起 搏 频率 改变 
而 引起 患者 不 适 。 

发 放心 房 脉冲 及 感知 心房 信和 号 后 启动 的 时 间 周 期 不 
同 ,而 发 放心 室 脉 冲 或 感知 心室 信和 号 后 启动 同样 的 四 个 时 
间 间 期 (图 16-5-3 ,图 16-5-4)。 

在 双 腔 起 捕 时 间 周 期 中 ,无 沦 心房 或 心室 在 何 处 发 生 
感知 或 发 放 脉 冲 , 都 将 启动 下 一 个 时 间 周 期 。 

DDD 双 腔 起 搏 的 四 种 工作 方式 :心房 起 搏 、 心 室 起 

搬 :VA 问 期 内 未 感知 到 P 卫 波 , 发 放心 房 脉冲 后 生理 性 房 室 
延迟 间 期 (PAV) 内 未 感知 到 QRS 波 ;名 心房 起 搏 ,心室 感 
知 :VA 间 期 内 未 感知 到 了 波 ,PAV 内 感知 到 QRS 波 ; 
岛 心房 感知 ,心室 起 搏 :VA 间 期 内 感知 到 卫 波 ,感知 自身 
心房 激动 后 生理 性 E 迟 问 期 (SAV) 内 未 感知 到 QRS 

和 VA 间 期 内 感知 到 了 波 .SAV 
| 165 5) 
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|| vBP 





图 16-5-3 ”DDD 发 放心 房 脉冲 和 感知 心房 信号 
启动 不 同 的 时 间 间 期 

1. 发 放心 房 脉冲 后 将 启动 三 个 时 间 间 期 :生理 性 房 室 
延迟 (physiological AV delay,.PAV) ;四 非 生理 性 房 室 延 
迟 (NPAVD);@ 心 室 空 白 期 (VBP);2. 感知 自身 心房 激 
动 后 将 启动 一 个 时 间 间 期 :生理 性 房 室 延迟 CSAV)。 
AP: 心 房 起 搏 ; VP: 心 室 起 捕 ; As: 心 房 感 知 ; VS: 心 室 
感知 





下 
















图 16-5-4 DDD 发 放心 室 脉冲 或 感知 心室 信号 后 
启动 同样 的 时 间 间 期 

PVARP: 心 室 后 心房 不 应 期 ;VRP; 心室 不 应 期 ; AEl; 心 
房 逸 搏 间 期 ;: MTRI; 上 限 闫 率 间 期 ; AP; 心房 起 捕 ; 
YP: 心 室 起 捕 ;AS: 心 房 感知 ;VS: 心 室 感知 





16-5-5 DDD 四 种 工作 方式 
四 种 工作 方式 :1. 起 捕 ;2. 心房 起 捕 、 心 


CE 















(三 ) 常见 起 搏 心电图 起 搏 心 电 图 是 在 原 有 病理 性 


心电图 的 基础 上 添加 了 刺激 信号 及 
心室 电 活动 的 混合 波形 。 它 可 掩盖 








图 变 得 比较 复杂 。 
1. 起 搏 脉冲 ( 钉 样 信号 ) 


由 此 引起 的 心房 和 (或 ) 
原 有 心电图 或 使 原 有 心 





电 图 变形 ,加 之 起 搏 器 类 型 及 可 能 出 现 的 故障 使 起 搏 心 电 


起 搏 器 发 出 的 脉冲 会 在 体 


表 心 电 图 上 表现 为 赦 线 上 的 一 条 垂直 线 , 称 为 起 搏 脉冲 或 
杀 样 信号 。 通 常 单 极 电极 脉冲 振幅 大 ,而 双 极 电极 脉冲 振 
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幅 小 。 

2. 右 心室 心 尖 部 {RVA) 起 捕 心 电 中 标准 肢体 导 
联 : 左 束 支 传导 阻 滞 (LBBB) 十 电 轴 左 偏 (LAD):@ 胸 导 联 : 
Vs、Vs .QRS 波 星 宽阔 向 上 的 R 波 为 主 或 向 下 的 S 波 为 
主 ,各 占 50% 左 右 的 比例 (图 16-5-6A)。 

3. 右 心室 流出 道 间 隔 部 起 搏 心电图 起 搏 心电图 的 
表现 通常 为 LBBB 图 形 , 电 轴 右 偏 (RAD) 或 正常 . 工 导 联 主 
波 向 下 , 工 . 开 \aVF 导 联 主 波 向 上 (图 16-5-6B) 。 
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A. 右 心室 心 尖 部 (RVA) 起 捕 :LBBB, 电 轴 左 偏 ' [| 、 .AVF 守 史 | 
态 改变 , 电 轴 正常 , | 所、AVF 导 联 主 波 向 上 , 1 导 联 主 波 低 平 或 主 波 向 下 





4. 右 心房 起 搏 图 形 
关 。 右 心 耳 起 搏 时 己 波 形态 














【起 搏 方式 的 选择 】 


起 捕 器 种 类 ,功能 繁多 ,加 之 患者 的 缓慢 心律 失常 特点 
和 具体 病情 不 同 ,对 具体 患者 选择 何 种 起 擂 器 和 起 撞 方 式 


是 临床 话 师 需要 经 常 面临 的 问题 。 





看 


(一 ) 单 腔 起 搏 方式 ”将 一 根 电极 导线 放 管 在 心房 或 
及 冲 发 生 器 SSICR) 后 形成 AAICR) 或 VV1 





心室 ,连接 单 腔 
CR) 单 腔 起 捕 异 式 。 





图 16-5-6 “不 同 部 位 起 搏 心电图 表现 


与 起 搏 电极 在 心房 内 的 位 置 有 
与 衬 性 P 波 相似 。 

















B 





咏 部 起 搏 .LBBB 形 


加 


向 下 ”B. 右 室 流出 道 (RVOT) 





1. AAI(R) 模 式 ” 此 模式 的 工作 方式 为 心房 起 捕 、 心 房 
感知 ,感知 自身 心房 活动 后 抑制 心房 脉冲 的 发 放 。AAICR) 
的 适应 证 为 病态 密 房 结 综合 征 (SSS) 市 房 室 传 时 功能 正常 
者 。 禁 总 证 为 存在 | 导 阻 滞 (AVB) 和 心房 静止 省 。 

优点 : 吕 能 保持 房 室 同步 ,符合 生理 :加 只 用 单 棚 电极 
导线 . 植 和 人 简 9 价格 便宜 .使 用 故 命 民 ， 缺点， 
出 现房 闫 或 房 室 传 叶 阻 潍 则 起 

需要 注意 的 是 .虽然 发 生 房 闫 后 起 捕 器 不 会 册 发 放心 
房 息 搏 脉冲 ( 因 站 身 房 率 一 设置 的 起 捕 顿 率 ) .人 在 合 
并 房 宝 传导 阴 滞 . 则 快速 的 房 郑 率 会 下 传 必 宝 . 患 基 的 心 
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室 率 不 会 再 慢 ( 称 为 "SSS 的 自 愈 ”) ,此 时 也 不 再 需要 心脏 


[El 
站 


虽然 SSS 占 植 人 永久 心脏 起 搏 器 原因 的 50% ,但 由 于 
/3 患者 在 植 和 人 起 搏 器 时 已 伴 有 不 同 程度 的 房 室 传导 阻 
滞 , 另 外 ,即使 在 植 人 时 没有 房 室 传导 阻 滞 但 日 后 亦 不 能 除 
外 在 本 次 起 搏 器 寿命 内 有 发 生 房 室 传导 阻 滞 的 风险 。 因 
此 ,在 临床 上 实际 植 入 的 AAI 起 搏 器 并 不 多 。 由 于 AAI 
模式 时 心室 不 会 被 起 捕 : 因 此 理论 上 讲 是 最 生理 的 起 搏 模 
式 , 如 SSS 患者 能 预测 近期 内 不 会 出 现房 室 传导 阻 滞 . 则 
应 植 入 AAI 而 非 DDD 或 VVI 起 捕 器 。 

2. VVI(R) 模 式 ” 此 模式 的 工作 方式 为 心室 起 捕 、 心 室 
感知 ,感知 自身 心室 活动 后 抑制 心室 脉冲 的 发 放 ,又 称 R 
波 抑制 型 心室 起 搏 或 心室 按 需 型 起 搏 。VVICR) 起 捕 产 生 

陈 上 是 一 种 室 性 逸 搏 心律 。VVICR) 的 适应 证 为 
9 持续 性 心房 夯 动 或 心房 静止 。 
优点 :中 只 用 单 根 电极 导线 , 植 人 简单 ;名 价格 便宜 ,使 
用 寿命 长 。 缺 点 :主要 为 房 室 电机 械 活动 不 同步 ,由 此 可 能 
会 出 现 起 持 器 综合 征 并 促 发 快速 房 性 心律 失常 的 发 生 和 
寺 续 。 









































一 般 而 言 : 如 无 持续 心房 额 动 或 心房 静止 ( 即 存在 正常 
P 波 者 ) ,应 当 植 人 AAI 模 式 或 DDD 模式 而 非 VVI。 

3. 其 他 单 腔 起 搏 模式 包括 AAT、AOGO、VVT 和 
VOO 等 .可 作为 临时 的 程控 模式 用 于 特殊 情况 下 的 诊断 
和 治疗 ,已 不 作为 一 种 长 期 的 起 搏 模式 。 

(二 ) 双 腔 起 搏 方式 ”脉冲 发 生 器 具有 两 个 腔 . 分 别 将 
心房 和 心室 导线 放置 在 右 心房 和 右 心 室 (DDD 模式 )。 也 
可 采用 具有 心房 感知 及 心室 起 扶 / 感 知 功 能 的 单一 导线 
(VDD 模 式 ,已 很 少 用 )。 

DDDCR) 模 式 又 称 房 室 全 能 型 起 掩 , 是 具有 房 室 双 舱 
顺序 起 捕 、 心 房 心 室 双重 感知 、 触 发 和 抑制 双重 反应 的 生理 
性 起 搏 模式。DDDCR) 的 适应 证 :SSS 和 (或 )AVB 者 。 非 
适应 证 :存在 持续 心房 绒 动 和 心房 静止 者 ( 即 无 P 波 者 )。 

优点 :能 最 大 限度 地 保持 房 室 同步 ,符合 生理 。 近 年 来 
在 我 国 植 人 数量 迅速 增多 ,很 多 大 的 医疗 中 心 已 超过 
50 为 。 缺 点 :价格 贵 ,使 用 寿命 短 于 SSI, 手术 相对 复杂 , 心 
腔 内 导线 (异物 ) 多 。 

其 他 双 腔 起 搏 模式 尚 有 VDD、DDI .DVI 和 VDI 等 。 
目前 临床 上 常用 的 单 、 双 腔 起 搏 器 的 特点 如 表 16-5-2。 



































表 16-5-2 ”临床 常用 不 同类 型 起 搏 器 的 特点 
模式 优点 缺 点 应 用 
AAI(R) 仅 需 单 根 电极 导线 ,便宜 、 出 现房 室 传 导 阻 小时 不 妥 ”不 伴 房 室 传导 阻 灌 的 SSS 
生理 、 植 人 简单 .寿命 长 
VVI(R) 仅 需 单 根 电极 导线 ,便宜 、 房 室 不 同步 持续 AF 伴 高 度 AVB\ 心 房 静止 (无 P 波 
植 人 简单 .寿命 长 者 ) 
DDD(R) ” 房 室 同步 帘 两 根 电极 导线 , 植 入 、 随 ” 除 持 续 AF\ 心 房 静止 外 的 心动 过 缓 ( 有 了 
访 较 复杂 波 者 ) 





注 AAI(R) 模 式 :心房 起 捕 、 心 房 感知 ;VVICR) 模 式 :心室 起 搏 ,心室 感知 ;DDD(R) 模 


动 ;SSS: 病 态 密 房 结 综合 征 


(三 ) 目前 对 生理 性 起 搏 的 认识 “现在 逐渐 认识 到 
RVA 起 捕 的 给 端 ,DOD 心肌 电机 械 激动 顺序 由 心 尖 到 心底 ， 
与 正常 相反 ;加 左 、 右 心室 不 同步 :相当 于 完全 性 LBBE; 
鸟 长 期 可 导致 心肌 病 , 尤 其 是 在 心 功能 已 受 损 患 者 。 应 尽 
直 减 少 RVA 起 搏 ,鼓励 房 室 自身 下 传 。 如 一 定 杰 心室 起 
搏 (如 三 度 房 室 传导 阻 滞 患 者 ), 则 应 尽量 改变 起 搏 电极 所 
在 部 位 ,如 放置 在 右 心室 流出 道 间隔 部 、His 束 旁 等 部 位 以 
尽量 减少 RVA 起 搏 的 整 端 。 












【起 捕 器 的 自动 化 功能 和 频率 适应 性 起 搏 】 

{ 一 ) 起 搏 器 的 自动 化 功能 “起 搏 器 植 人 后 可 自动 定 
期 记录 ,搜索 患者 心律 和 起 搏 器 工作 状态 ,然后 将 这 些 大 是 
数据 毕 合 归纳、 分 析 , 做 出 判断 后 自动 调整 起 搏 参数 以 适 
应 患者 的 需要 ,不 所 需要 人 为 进行 干预 。 日 前 常用 起 捕 问 
的 自动 化 功能 包括 :起 捕 模 式 自动 转换 (MVP 功能 .AAI 
safe RR 功能),AV 间 期 自动 调整 ,自动 模式 转换 , 抗 起 搏 名 
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式 : 房 室 双 腔 顺 序 起 排 ,双重 感知 ; AF; 心房 u 


介 导 性 心动 过 速 功能 ,感知 灵敏 度 自动 调节 起 搬 频 率 的 自 
动 调节 、 起 捕 输 出 电压 的 白 动 调整 等 。 

(二 ) 频率 适应 性 起 搏 频率 适应 性 起 搏 器 (rate 
adaptive pacemaker) 是 20 世纪 80 年 代 初 应 用 于 临床 的 生 
理性 起 搏 器 、 它 是 通过 感受 器 ( sensor) 感知 躯体 运动 /代谢 
变化 ,经 过 起 搏 器 的 内 置 笋 式 处 理 后 ,相应 增 减 起 搏 频率 ， 
从 而 改善 心脏 变 时 功 能 不 全 患者 的 运动 耐量。 其 适应 证 主 
要 为 心脏 变 时 功能 不 全 ( chronotropic incompetence) 。 一 
般 认 为 ,运动 后 自身 心率 不 能 增加 ,或 者 增加 不 明显 ,不 能 
达到 最 大 年 龄 预测 心率 (最 大 心率 二 220 -年 龄 ) 的 85 闪 定 
义 为 变 时 功能 不 全 。 

结 变 时 功能 不 良和 慢性 心房 颜 动 合并 明显 缓慢 的 
心室 率 是 频率 适应 性 起 搏 的 主要 适应 证 。 














〖 植 入 性 心脏 起 搏 适应 证 】 
和 人 工作 是 起 搏 分 为 临时 和 植 入 式 琴 种 ,它们 分 别 有 不 





同 的 适应 证 。 

(一 ) 临时 心脏 起 搏 适应 证 “临时 心性 起 掩 是 一 种 非 
永久 性 植 人 起 捕 电 极 导线 的 临时 性 或 暂时 性 人 工 心脏 起 捕 
术 。 起 捕 电 极 导线 放置 时 间 一 般 不 超过 2 周 ,起 搏 器 均 置 
于 体外 , 待 达到 诊断 、 治 疗 和 预防 目的 后 ,随即 撤 出 起 捕 电 
极 导线 。 如 仍 需 继续 起 搏 治疗 则 应 考虑 置 人 永久 性 心脏 起 
捕 器 。 

任何 症状 性 或 引起 血 流动 力学 变化 的 心动 过 组 患者 都 
是 临时 心脏 起 搏 的 对 象 。 通 常 临时 心脏 起 搏 的 目的 分 为 治 
疗 , 诊 断 和 预防 。 

1. 治疗 方面 ”@ 阿 -斯 综合 征 发 作 : 各 种 原因 (急性 心 
肌 梗 死 . 急 性 心肌 炎 、 洋 地 黄 或 抗 心 律 失常 药物 等 引起 的 中 
毒 .电解 质 紊乱 等 ) 引 起 的 房 室 传导 阻 滞 、 塞 房 结 功能 衰竭 
而 导致 的 心脏 停 捕 并 出 现 阿 -斯 综合 征 发 作 ;@ 心 律 不 稳定 
的 患者 在 安置 永久 心脏 起 扶 器 之 前 的 过 渡 ;@ 心 脏 直 视 手 
术 引 起 的 三 度 房 室 传导 阻 滞 ;@ 药 物 治疗 无 效 的 由 心动 过 
绥 诱 发 的 尖端 扭转 型 和 (或 ) 持 续 性 室 性 心动 过 速 。 

2. 诊断 方面 ”作为 菜 些 临床 诊断 及 电 生 理 检 查 的 畏 
助手 段 。 例 如 判断 : 窦 房 结 功能 ;@ 房 室 结 功 能 ;@ 巴 激 
综合 征 类 型 ; @ 折 返 性 心律 失常 ;@ 抗 心律 失常 药物 的 

3. 预防 方面 ”预期 将 出 现 明 显 心动 过 缓 的 高 危 忠 
者 ,常见 的 有 急性 心肌 梗死 的 某 些 缓慢 心律 失常 .心脏 传导 
系统 功能 不 全 的 患者 拟 施 行 大 手术 及 心脏 介入 性 手术 、 疑 
有 窦 房 结 功能 障碍 的 快速 心律 失常 患者 进行 心律 转 复 党 
疗 \ 原 先 存在 左 东 支 阻 洲 的 患者 进行 右 心 导管 检查 时 ;@@ 起 
捕 器 依赖 的 患者 在 更 换 新 脉冲 发 生 器 时 的 过 渡 。 

(二 ) 植 入 式 心脏 起 捕 适 应 证 ”2008 年 ACC/AHA 
HRS 和 我 国 2010 年 中 华 医学 会 心 电 生理 和 起 搏 分 会 分 别 
制定 了 植 人 性 心脏 起 搏 适应 证 的 建议 。 适 应 证 的 内 容 比较 
复杂 ,从 实用 角度 出 发 ,本 节 主要 将 其 归纳 为 心动 过 缓 起 搬 
和 非 心动 过 组 起 搏 两 大 类 。 不 可 逆 性 症状 性 心动 过 组 
Csymptomatic bradycardia) 仍 然 是 心脏 起 措 最 主要 的 适应 
证 。 后 者 是 指 直接 由 于 心率 过 组 导致 的 心 排 血 量 下 降 ` 重 
要 脏 器 和 组 织 尤其 大 脑 供血 不 足 而 产生 的 一 系列 症状 :如 
一 过 性 深度 .近似 嘿 厥 、 头 尝 和 黑 辽 等 ;长 期 的 心动 过 缓 也 
可 引起 爹 身 性 症状 ,如 疲乏 、 运 动 耐 量 下 降 以 及 加 重 充血 性 
心力 衰竭 等 。 

心动 过 缓 起 捕 的 工 类 推荐 级 别 的 适应 证 :DSSS 或 
房 结 变 时 性 不 良 引起 症状 省 ;@ 由 于 茶 些 疾病 必须 使 用 革 
些 类 型 和 剂量 的 药物 治疗 ,而 后 者 又 可 引起 或 加 重症 状 性 
心动 过 缓 者 ;四 任何 阻 滞 部 位 的 症状 性 二 度 及 以 上 骸 
室 传导 阳 滞 ;@ 无 症状 的 高 度 或 三 度 导 阻 滞 , 但 已 证 
实心 室 停 搏 三 3 秘 或 清醒 状态 时 逸 捕 心 率 <40 次 “分 .或 多 
搏 心律 起 捕 结 以 下 者 
心脏 外 科 手 术 后 导致 的 三 度 和 
贞 源 性 疾病 ( 朋 发 育 不 良 . 克 塞 综合 征 等 ) 伴 发 高 度 或 二 度 


名 去 




































































第 五 章 ” 植 入 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 

















一 次 或 更 多 至 少 5 秘 的 长 间歇 ;@@ 无 心肌 缺 血 下 运动 时 出 | 
现 的 二 度 或 三 度 房 室 传导 阻 滞 :@ 双 分 支 或 三 分 支 阻 灌 伴 
高 度 房 室 传导 阻 滞 或 间歇 性 三 度 房 室 传导 阻 湛 :@@ 交 蔡 性 
柬 支 阻 滞 、 双 分 支 或 三 分 支 阻 滞 伴 二 度 开 型 房 室 传导 阻 滞 。 
亚 类 推荐 级 别 的 适应 证 :@@ 无 症状 的 SSS 或 症状 并 非 由 心 
动 过 组 引起 或 非 必须 应 用 的 药物 引起 ;@@ 无 症状 的 一 度 房 
室 传导 阻 滞 和 二 度 工 型 房 室 传导 阻 滞 ;@ 束 支 / 分 支 阻 滞 或 
伴 有 一 度 房 室 传导 阻 滞 ,但 无 症状。 本 类 推荐 级 别 的 适应 
证 包括 a( 应 该 选择 ) 和 卫 b( 可 以 选择 ) .为 介 于 工 类 (必需 
选择 ) 和 严 类 ( 非 适 应 证 ) 之 间 的 所 有 临床 情况 。 

以 往 心脏 起 搏 仅 用 于 治疗 SSS、AVB 等 缓慢 性 心律 失 
常 ,目前 起 搏 的 适应 证 已 从 涌 疗 心 电 衰竭 发 展 到 纠正 心 电 
闪 乱 (如 预防 阵 发 性 房 性 快速 心律 失常 ). 从 治疗 心 电 性 疾 
病 发 展 到 治疗 非 心 电 性 疾病 (如 治疗 充血 性 心力 衰竭 )。 非 
心动 过 组 起 搏 适 应 证 包括 : 

1. 预防 阵 发 性 房 性 快速 心律 失常 (PAT) “起 搏 治疗 可 
通过 起 搏 模式 (AAI.DDD) 、 起 捕 部 位 (左右 心房 同步 、 右 心 
房 双 部 位 及 房间 隔 ) 及 起 搏 器 的 特殊 程序 (包括 持续 动态 的 
超速 心房 起 搏 和 触发 的 超速 心房 起 搏 ) 来 预防 (而 不 是 终 
止 )PAT 的 发 生 。 

起 搏 对 预防 PAT 有 一 定 作 用 ,但 尚 缺乏 大 规模 临床 试 
验 的 结果 。 目 前 尚 不 主张 对 无 缓慢 心律 失常 患者 单纯 为 了 
预防 PAT 而 应 用 起 搏 疗法 。 

2. 梗阻 性 肥厚 型 心肌 病 (HOCM) 植 和 人 DDD 起 搏 器 
后 应 用 短 AV 间 期 夺 获 右 心室 ,从 而 改变 左 心室 的 激动 顺 
序 , 使 室 间 隔 激动 和 收缩 延迟 .增加 收缩 期 左 心室 流出 道 
(LVOT) 直 径 , 减少 二 尖 鸭 前 向 运动 (SAM) ,减轻 LVOT 
梗阻 。 起 搏 治 疗 的 关键 在 于 电极 导线 需 放置 在 右 心室 心 尖 
部 (RVA) 并 保证 持续 的 起 捕 以 及 尽 可 能 多 的 左 心室 充任， 
后 者 对 左 心室 舒张 功能 已 受 损 的 HOCM 尤其 重要 。 最 佳 
的 AVD 定义 为 能 保证 持续 RVA 起 搏 的 最 长 AVD。 

药物 治疗 无 效 的 症状 性 肥厚 型 心肌 病 患 者 , 若 静 息 或 
激发 状态 下 存在 显著 的 LVOT 梗阻 作为 起 搏 治疗 的 Tb 
类 指 征 (证 据 水 平 :A)。 当 存在 狂 死 高 危 因 素 时 (自发 持续 
或 非 持 续 室 性 心动 过 速 、 左 心室 厚度 三 30mm、 尝 亥 忠 等 )、 
应 推荐 植 人 ICD( 如 存在 LVOT 梗阻 .应 植 和 人 双 腔 ICD). 

3. 某 些 晚期 心力 衰竭 ” 见 下 文 。 
















































































全 预防 心 星 性 铬 
法 是 植 入 ICD， 







日 前 、 





律 失常 量 明 显 停 持 依 赖 性 的 患者 。 

5 颈 动 脉 察 过 敏 综合 征 及 神经 介 导 性 喧 磋 “在 碟 现 
为 心脏 卸 制 型 和 混合 型 的 颈 动 脉 密 过 向 综 合 征 以 及 神经 介 
导 性 介 兢 患 着 可 普 卡 起 搏 治疗 ， 对 反复 发 作 的 由 颁 动 咏 密 
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传导 阻 潜 , 无 论 是 否 有 症状 :人 无 症状 的 心房 头 动 .有 亲本 





二 


| 
i 


有 


| 时 | 的 工 关 适 应 证 (证 据 水 平 :C)。 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





刺激 或 压迫 导致 的 心室 停 搏 之 3 秒 所 致 的 昔 厥 可 作为 起 捕 
存在 明显 症状 的 神经 - 心 源 
1 性 党 存 ,合并 自发 或 倾斜 试验 诱发 的 心动 过 绥 是 起 持 治 疗 
的 卫 b 类 适应 证 (证 据 水 平 :B) 。 

最 近 的 研究 还 表明 植 人 具有 频率 又 降 反应 (rate-drop 
response) 功 能 的 双 腔 起 搏 器 或 具有 能 评估 心肌 阻抗 ,利用 
闭环 刺激 原理 的 起 捕 器 对 血管 迷走 性 尝 胶 可 能 有 更 好 的 
疗效 。 











虽然 指南 比较 烦琐 ,但 实际 上 也 并 未 涵盖 所 有 的 临床 
情况 。 就 某 一 个 具体 患者 而 言 , 植 人 性 心脏 起 搏 的 指 征 并 
非 总 是 明确 的 (尤其 是 开 类 适应 证 )。 不 同 医 院 和 (或 ) 医 师 
对 同样 的 传 导 系 统 病变 在 不 同 的 临床 状态 下 是 否 需要 植 人 
起 持 器 的 观点 也 不 尽 相 同 , 某 些 病变 有 时 的 确 难以 界定 是 
和 否 为 心脏 起 搏 治疗 的 绝对 适应 证 。 除 上 述 指 南 外 ,医师 应 
将 患者 作为 一 个 整体 来 考虑 ,同时 应 考虑 植 人 心脏 起 搏 器 
后 所 面临 的 诸如 更 换 等 一 系列 问题 。 除 心律 失常 外 ,患者 
的 一 般 情况 ,年 龄 (年 长 者 加 之 退行 性 传导 系统 病变 进展 的 
不 可 预测 性 ,可 能 应 向 选择 植 人 起 搏 器 的 方向 倾斜 ,反之 亦 
然 ) .共存 的 疾病 ,心理 状况 和 经 济 情况 等 均 需 综合 考虑 ,最 
终 做 出 是 否 植 人 心脏 起 捕 器 的 决定 。 





【人 工 心脏 起 搏 系统 植 入 方法 】 

起 兵器 的 安置 已 由 心脏 外 科 医 师 在 手术 室 完 成 发 展 到 
闫 或 导管 室 就 可 完成 ,由 全 身 麻 醉 
捕 系 统 的 安置 越 来 越 普及 。 

人 的 设 : 备 包 括 C 臂 X 线 机 ,起 搏 分析 仪 , 心 电 监护 
仪 除 站 器 及 必要 的 抢救 药品 。 

(一 ) 临时 性 心脏 起 搏 ”“ 有 经 皮 起 捕 、 经 食管 起 搏 、 经 
坟 刺 起 捕 、 开 胸 心 外 膜 起 捕 和 经 静脉 起 搏 等 五 种 方法 。 
最 常用 的 仍然 是 经 静脉 心 内 膜 起 搏 。 可 在 床 劳 或 放射 科 
进行 。 

1. 床 旁 oo 埋 

























则 长度 度 沿 





ee 由 到 显 阻 旋 ,在 
则 可 能 是 电极 导线 未 进入 上 腔 静 脉 调 误 入 颁 部 血管 之 故 ， 
此 时 应 辐 撤 电极 导线 并 旋转 后 再 送 入 ;四 在 推送 电极 导线 

时 应 进行 连续 心 电 监 察 到 室 性 期 前 收缩 则 提示 进 

入 有 有 心室 ,或 在 5 起 扫 脉冲 输出 的 情况 下 推送 电极 
导线 观察 夺 铸 心肌 心电图 的 图 形 来 判断 电极 导线 的 ; 
二 可 直接 用 带 球 变 的 漂浮 起 捕 电 极 导线 治 血 流 漂 送 到 右 
心室 。 

2. 在 导管 室 或 放射 科 通常 选择 股 静 脉 . 锁 嵌 下 或 对 
闻 肪 ， 砚 六 虚 足 合 上 后 宕 要 安 回 永久 性 心脏 起 搏 器 .如 是 ， 
尽 革 不 用 镜 凤 下 欧 脉 或 贷 内 静脉 ,以免 发 生 议 脉 血栓 .影响 
器 后 永久 记性 起 捕 电 家 导线 的 放 和 性。 穿刺 成 功 后 通过 
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Seldinger 技术 送信 临时 起 搏 双 极 导 
固定 良好 后 测试 腔 内 心电图 和 起 数 。 

为 临时 心脏 起 搏 设计 的 起 捕 器 的 输出 电 刺 激 强 度 通 常 
用 电流 来 表示 , 要求 起 捕 国 值 应 二 2mA, 理 想 情况 下 过 
lmA。 当 存在 心肌 梗死 、 心 肌 缺 血 ,使 用 抗 心律 失常 药物 、 
高 钾 血 症 等 代谢 类 乱 情况 时 起 捕 闷 值 会 升 高 。 通 常 要 求 感 
知 灵 敏 度 这 5mV。 

经 静脉 临时 起 搏 电极 导线 电极 头 端 星 柱 状 ,没有 主动 
或 被 动 固定 装置 , 故 不 如 永久 起 捕 电 极 导线 固定 稳定 ,发 
生 电 极 导 线 移 位 的 情况 较 永 和 久 心脏 起 捕 常 见 。 应 加 强 术 
后 心 电 监 护 , 包 括 早期 的 起 捕 阔 值 升 高 .感知 灵敏 度 改 变 
及 电极 导线 脱位 等 ,尤其 是 起 搏 器 依赖 者 。 另 外 ,由 于 电 
极 导线 通过 穿刺 点 与 外 界 相通 ,因此 要 注意 局 部 清洁 , 避 


免 感染 ,尤其 是 放置 时 间 较 长 者 。 经 ee 闲 脉 临时 起 捕 后 


线 至 右 心 室 心 尖 部 。 






















患者 应 保持 平 甲 位 ,静脉 穿刺 侧 下 上 肢 制 动 。 通 常 建 议 起 
持 电 极 导线 不 宜 放 置 时 间 过 ee 周 ) ,以 免 感 染 等 


并 发 症 。 
(二 ) 植 入 式 心脏 起 搏 ” 目 前 绝 大 多 数 使 用 心 内 膜 电 

极 导 线 。 技 术 要 点 包括 攻 脉 选择 .导线 电极 固定 和 起 排 器 
1. 静脉 选择 ”通常 多 首选 习惯 用 手 对 侧 的 头 滔 脉 或 

锁骨 ess nee 悍 而 定 )。 如 不 成 
功 , 再 选择 颈 内 或 颈 外 静脉 。 另 外 ,近年 来 尚 有 人 推崇 经 腑 
尊 脉 途 符 送 和 直接 电极 导线 
头 静 脉 切 开 方法 并 发 症 
而 不 能 送 入 导管 ,失败 3 
刺 方便 快捷 ,但 操作 不 : 






最 少 ,但 有 时 太 细 或 走向 畸形 
约 为 10 中 一 20 引 。 锁 骨 下 静脉 穿 
可 导致 锁骨 下 动脉 损伤 .气胸 、 空 

远 期 并 发 症 主要 为 电极 导线 可 
:锁骨 下 入 口 处 发 生 腐 损 、 断 裂 。 贫 外 静脉 切 开 和 绒 内 
静脉 穿刺 已 很 少 用 。 

2. 导线 电极 放置 

(1) 尾 室 电极 导线 :多 采用 容 钢 丝 或 问 撤 坦 ne 
法 将 导线 通过 三 尖 激 口 [ 固定 于 右 ， 心 尖 部 肌 小 梁 中 ,也 
可 禾 日 主动 迪 旋 辕 定 电极 将 导线 放 器 到 右 心 守 流出 道 间隔 
部 或 游离 辟 。 要 求 R 波 振幅 三 5mvV, 起 捕 阅 值 过 1mV, 斜 
这 之 0.75V/s, 阻 抗 在 500~1000 Q。 

(3) 心房 电极 导线 :常用 "J" 形 电极 并 固定 于 右 心 耳 梳 
状 肌 中 ,也 可 采用 主动 旋 团 定 电极 将 导线 放置 到 房间 陋 。 
要求 卫 波 振幅 三 2mV, 起 捕 阅 值 二 1. 5mV, 斜 率 宇 0. 5V/s， 
阻抗 在 500 一 1000 9。 腔 内 心电图 王波 高 大 ,R 波 很 小 :PR 
段 抬 区。 网 16-5 7 显 天 了 心房 和 心室 电极 导线 的 位 置 及 共 
线 下 的 图 像 。 

3. 起 搏 器 的 埋 置 















起 捕 器 一 般 均 埋 于 电极 导线 同 侧 
的 胸部 筋 腊 下 .如 患 首 消 瘦 时 也 可 理 植 在 胸 天 肌 与 胸 小 肌 
之 间 的 筋 膜 层 。 电 被 导线 与 脉冲 发 生 器 相 联 后 的 多 余 导 线 
于 在 脉冲 发 上 器 下 。 











第 五 章 ” 植 入 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 





EE\SIoLE A 









图 16-5-7 心房 .心室 电极 导线 的 位 轩 
A. 电极 导线 送信 右 室 心 央 部 示意 图 :电极 导 线 送 至 肺动脉 ,然后 回 撤 使 导线 

于 右 室 心 尖 部 和 右 心 耳 后 X 线 前 后 位 片 
前 后 位 片 





> 尖 部 ”B. 电极 导线 分 别 固定 
D. 主动 电极 导线 固定 于 流出 道 后 入 线 





动脉 :应 拔除 针头 和 (或 ) 导 引 钢 丝 并 局 部 加 压 止 血 ( 切 勿 拖 
【 植 入 式 心 脏 起 搏 并 发 症 及 其 处 理 了 入 扩张 管 ), 通 常 缴 需 特 殊 处 理 。 
(一 ) 植 入 手术 有 关 的 并 发 症 及 其 处 理 ” 多 数 并 发 症 4. 心脏 穿孔 少见 。 可 在 术 中 或 术 后 出 现 。 处 理 : 应 
如 术 中 仔细 操作 应 当 A 发 一 小心 将 导管 撤回 心 腔 .并 严 i 血压 和 心脏 情况 
生 率 与 植 人 医师 的 经 验 密切 相关 。 一 县 出 现 心包 轩 塞 表 心肌 
1 心律 失常 ”手术 操作 电极 导线 进入 有 心房 .有 心室 。 修补。 名 区 
后 ,往往 因 机 械 性 刺激 引起 房 ( 室 ) 性 心律 失常 ,其 中 ,期 前 
收缩 和 短 阵 心 动 过 速 几乎 不 可 避免 。 实 际 上 , 它 是 术 少 判 ,后 者 可 引起 危及 生命 的 月 毒 血 症 。 处 理 : 一 已 证 实 
断 电 极 位 要 依据 。 一 旦 电极 导线 固定 或 撤离 原 部 导 系 统 .择期 另 取 新 的 植 人 途径 植 
位 ,心律 失 和 即 可 消失 而 无 须 特别 处 理 。 6. 胎 肌 刺激 少见 .主要 是 直接 1 
2. 局 部 出 血 ， 多 表现 为 术 后 变 袋 积 血 。 依 情况 可 采 ”。 理 : 降 低 起 朱 器 能 全 输出 。 背 症状 持续 在 全, 谋 es 党 岂 
取 观 察 , 加 讨 包扎 或 局 部 切 开 挤 出 积 血 极 位 置 。 
3. 锁骨 下 静脉 穿刺 并 发 症 及 其 处 理 (二 ) 与 电极 导线 有 关 的 并 发 症 及 其 处 理 
网 不 逢 干预 治疗 ,必要 时 抽 气 或 放置 引流 管 1. 阅 信 升 高 “与 电极 接触 的 心 内 摸 或 心肌 局 部 末 肿 、 

























:穿孔 处 。 
可 能 仅 涉 及 起 擂 器 囊 袋 .也 可 时 及 












































第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
心肌 纤维 化 .坏死 或 电极 导线 本 身 的 故障 等 有 关 。 处 理 : 通 


Ai 过 程控 增高 能 量 输出 ,必要 时 需 重新 更 换 电极 位 置 或 导线 。 


2. 电极 脱位 和 微 脱位 ”明显 移 位 时 六 线 检查 可 以 发 
现 , 而 微 脱位 者 又 线 透视 可 见 电极 头 仍 在 原 处 ,但 实际 已 与 
心 内 膜 接触 不 良 。 处 理 :通常 需 重新 手术 ,调整 电极 位 置 。 

3. 电极 导线 折断 或 绝缘 层 破 裂 ” 通常 发 生 在 电极 导 
线 经 常 屈曲 处 ,如 三 尖 辩 及 锁骨 下 ,也 可 由 于 颖 线 结扎 过 紧 
或 术 中 误 损伤 .如 阻抗 很 低 则 考虑 绝缘 层 破 损 ; 如 阻抗 很 高 ， 
则 要 考虑 电极 导线 折断 ,处理 : 多 需 重 新 植 人 新 的 电极 导线 

(三 ) 与 起 搏 系统 有 关 的 并 发 症 及 其 处 理 

1. 起 搏 器 综合 征 (pacemaker syndrome, PMS) ”使 用 
VVI 型 起 搏 器 的 某 些 患者 可 出 现 头 错 乏力、 活动 能 力 下 
降 、 低 血压 、 心 怪 \ 胸 闽 等 情况 ,严重 者 可 出 现 心力 衰竭 , 称 
为 起 搏 器 综合 征 (PMS)。 其 发 生机 制 为 生理 性 房 室 顺序 
活动 丧失 和 室 房 逆 传 所 致 。 处 理 : 若 发 生 PMS 且 为 非 起 搏 
依赖 者 ,可 减 慢 起 搏 频率 以 尽 可 能 恢复 自身 心律 ,必要 时 更 
换 为 房 室 顺序 起 搏 器 。 

2. PMT 是 双 腔 起 搏 器 主动 持续 参与 引起 的 心动 过 
速 。 为 心房 电极 感知 到 逆 传 的 P 波 ,启动 房 室 延迟 并 在 房 
室 延 迟 末 发 放心 室 脉 冲 ,后 者 激动 心室 后 再 次 逆 传 至 心房 ， 
形成 环形 运动 性 心动 过 速 。 室 性 期 前 收缩 ,心房 起 搏 不 良 
是 诱发 PMT 的 最 常见 原因 。 可 通过 程控 为 更 长 的 
PVARP, 适 当 降 低 心 房 感 知 灵敏 度 、 延 迟 感知 AV 间 期 或 
启动 起 捕 器 对 PMT 的 自动 预防 程序 等 预防 。 终 止 方法 有 
起 捕 器 上 放置 磁铁 、 延 长 PVARP .程控 起 搏 方式 为 心房 无 
感知 (DVI、VVI.DOO) , 非 跟 踪 方式 (DDD 或 启用 起 搏 器 具 
有 的 终止 PMT 的 自动 识别 和 终止 程序 。 























【随访 和 常见 故障 处 理 】 

与 其 他 心脏 介入 治疗 不 同 ,成 功 植 人 心脏 起 搏 器 手术 
只 是 医师 完成 的 第 一 步 相对 简单 的 工作 ,大 量 烦琐 但 很 重 
要 的 工作 是 术 后 患者 的 长 期 随访 。 随 访 工作 自 植 入 当日 开 
始 并 贯穿 患者 的 一 生 。 

(一 ) 随访 周期 和 内 容 ”随访 应 两 头 紧 中 间 松 。 出 院 
后 第 1 个 月 .第 3 个 月 各 随访 一 次 ,以 后 每 隔 半年 或 1 年 随 
访 一 次 ,至 起 捕 器 预期 寿命 时 加 强 随 访 。 此 外 ,患者 自觉 有 
症状 时 应 随时 来 序 

随访 内 容 包 括 病史 体检、 常规 体 表 心电图 动态 心 电 
图 、X 线 胸 片 和 应 用 程控 突进 行 询问 和 程控 等 。 另 外 , 术 后 
起 捕 系 统 的 可 能 并 发 症 也 是 随访 的 重要 内 容 。 

随 着 具有 远程 监测 功能 起 兵器 的 使 用 ,随访 变 得 更 加 
方便 、 客 观 利 全 面 .可 随时 远程 发 现 患者 起 搏 系统 可 能 存在 
的 故障 ,及 时 让 患者 就 诊 解 决 问题 ,患者 可 不 必 有 到 医院 常规 
随访 

{二 ) 常见 故障 和 处 理 
雁 获 或 不 能 感知 。 


1 无 刺激 脉冲 





通常 表现 为 无 刺激 信号 .不 能 


可 能 为 下 列 常见 原 央 之 一 : 富 过 感 
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知 :如 放置 磁铁 后 可 解决 问题 , 则 原因 多 半 是 过 感知 或 使 用 
了 正常 的 一 些 起 搏 功能 如 滞后 。 可 通过 降低 感知 灵敏 度 来 
解决 ;@ 电 极 导 线 或 起 捕 器 故障 :可 能 是 由 于 与 起 捧 带 相 联 
的 螺丝 松动 或 脱 接 ,电极 导线 导体 故障 或 电极 导线 绝缘 层 
破损 或 电池 耗竭 。 处 理 :重新 手术 旋 紧 螺丝 或 更 换 起 搏 电 
极 导线 或 起 搏 器 。 

2. 不 能 夺 获 ”可 能 为 下 列 原因 之 一 :起 捕 闵 值 逢 
高 :可 临时 提高 输出 电压 ,必要 时 更 换 起 捕 位 置 ;@ 电 极 导 
线 故障 .电极 脱位 或 电池 耗竭 :根据 具体 原因 采取 更 换 或 重 
新 放置 电极 导线 或 更 换 起 捕 器 。 

3. 不 能 感知 ” 即 感 知 不 良 。 可 能 为 下 列 原 因 之 一 : 
吕 心 内 膜 信 号 太 小 (电解 质 泰 乱 、 酸 中 毒 引起 的 暂时 改变 、 心 
肌 梗 死 或 心肌 病 引起 的 局 部 心 内 膜 永久 性 改变 ) :此 时 需 提 
高 感知 灵敏 度 , 或 更 换 起 搏 位 置 ;@ 电 极 脱位 、 故 障 或 起 掉 器 
故障 :根据 具体 原因 采取 重新 放置 或 更 换 电 极 导线 或 起 抽 器 。 


【心脏 再 同步 起 搏 治疗 】 

心 胜 再 同步 起 搏 治疗 (cardiac resynchronization 
therapy,CRT) 的 疗效 等 已 在 第 二 章 中 提 及 ,本 章 再 简要 介 
绍 一 下 其 工作 机 制 , 适 应 证 , 植 人 和 随访 等 其 他 相关 问题 。 

(一 ) CRT 的 工作 原理 ”CRT 是 一 种 植 入 性 电子 装 
置 , 通 过 释放 起 搏 脉冲 治疗 心力 衰竭 。 它 本 身 不 具有 正 性 
肌 力 ,减轻 前 后 负荷 的 作用 ,也 不 直接 具有 神经 内 分 泌 持 搞 
药 的 作用 ,缘何 能 够 治疗 心力 衰竭 ? 

正常 心脏 不 同 部 位 心肌 的 电 和 机 械 活动 的 起 始 时 间 虽 
然 不 同 (间隔 最 早 , 心 尖 在 后 , 左 心室 前 壁 次 之 , 左 心室 侧 后 
壁 的 基底 部 为 最 晚 ) ,但 不 同 部 位 心肌 收缩 速率 达 峰 的 时 间 
相同 ,并 产生 较 高 的 左 心室 内 压 , 冲 开 主 动脉 瘀 完成 射 血 。 
茶 些 晚 期 心力 误 竟 患者 表现 为 CLBBB, 左 心室 激动 是 通过 
册 细 胞 之 间 的 连接 而 非 普 肯 耶 纤维 传导 , 左 心室 各 部 分 激 
动 明显 延迟 且 不 同步 , 先 激动 的 部 位 先 收缩 ,而 当 该 部 位 舍 
张 时 其 他 后 激动 的 部 位 开始 收缩 ,因此 不 同时 相 出 现 的 心 
底部 , 心 尖 部 和 室 间 隔 的 不 协调 其 至 矛盾 性 宁 辟 运动 ,产生 
腔 内 血液 分 流 。 使 原来 整体 的 、 迅 速 而 同步 的 左 心室 收缩 
灾 成 缓慢 的 \ 不 同步 的 心室 节 段 性 收缩 。 此 时 心 星 除了 收 
缩 功 能 下 降 外 ,其 收缩 的 不 协调 性 使 其 工作 效率 也 明显 减 
低 ,无 异 于 雪上 加 箱 。 电 - 机 械 活 动 不 同步 导致 的 血 流动 力 
党 障碍 用 传统 的 药物 治疗 不 能 解决 。 

CRT 是 在 传统 右 心房 . 右 心室 双 心 腔 起 搏 基 础 上 增加 
左 心 室 起 搏 ,通过 设 定 合适 的 房 室 及 左右 心室 电 脉冲 的 释 
放 时 机 ,纠正 左 侧 房 室 和 左 、 右 心室 收缩 的 不 同步 ,提高 心 
胜 的 作 功 效率 ,增加 每 搏 量 , 明 显 改 善心 喜 思 者 的 血 流动 力 
学 变化 并 进而 逆转 心肌 重 塑 , 改 善 远 期 预后 。 

(二 ) CRT 适应 证 ”心脏 起 捕 用 于 治疗 心力 圳 出 已 有 
近 二 十 年 的 历史 。 从 双 腔 DDD 起 搏 到 三 腔 起 搏 ( 布 心房 双 
室 同 步 起 搏 ) ,适应 证 级 别 也 从 Tb 类 逐渐 上 升 为 奖 ， 低 
趾 前 为 止 .多 项 较 大 规模 临床 人 研究 结果 均 证 实 :CRT 在 充 






























































分 的 药物 治疗 基础 上 可 进 
减少 住 久 


一 步 改 善心 功能 ,提高 生活 质量 
降低 死亡 率 约 30%。2008 年 ACC/AHA/ 
律 异 常 器 被 治疗 指南 .2009 年 ACC/AHA 成 
人 心力 衰竭 诊治 指南 修订 版 .2010 儿 年 ESC 心力 衰竭 器 械 治 
疗 指南 及 2012 年 ESC 心力 衰竭 治疗 指南 都 先后 制定 并 修 
改 了 CRT 治疗 指南 。 目 前 CRT 的 工 类 推荐 级 别 适应 证 
为 :在 最 佳 药物 治疗 楚 础 上 ,如 左 心室 射 血 分 数 (LVEF) 志 
35% ,QRS 波 星 LBBB 及 时 限 之 0. 12 秒 ,纽约 心脏 协会 分 
级 (NYHA) 卫 ~~ , 窦 性 心律 , 则 应 植 人 有 或 无 ICD 功能 
的 CRTCCRT-P/CRT-D) (证 据 水 平 :A)。 对 于 NYHA I 
级 患者 ,如 LVEF<35%, 窦 性 心律 ,QRS 时 限 之 150ms, 优 
先 推 荐 CRT-D, 降 低 心 衰 发 病 率 或 防止 心 豪 进展 (证 据 水 
平 A)。Ia 类 推荐 级 别 适 应 证 为 :@ 最 佳 药物 治疗 基础 上 
LVEF 二 35%%, 窦 性 心律 ,不 含 QRS 形态 , QRS 时 限 之 
150ms( 证 据 水 平 :A);@ 最 佳 药物 治疗 基础 上 NYHA 心 功 
能 亚 或 W 级 的 心力 衰竭 患者 ,符合 LVEF 过 35%, QRS 时 
限 宇 120ms 但 系 心房 昭 动 节律 者 可 考虑 植 人 有 /无 ICD 功 
能 的 CRT( 证 据 水 平 :B) ;@ 最 佳 药物 治疗 基础 上 LVEF< 
35%,NYHA 心 功能 三 或 人 级 的 心力 衰竭 患者 , 若 长 期 依 
赖 心室 起 捕 , 接 受 CRT 治疗 是 合理 的 (证 据 水 平 :C)。 

中 华 [ 心 电 生理 和 起 搏 分 会 于 2006 年 和 2009 年 
分 别 制定 了 我 国 CRT 治疗 的 适应 证 建议 ,基本 与 上 述 指 征 
相同 。 

据 估 测 ,我国 每 年 适合 CRT 植 人 的 患者 约 27 万 人 ,而 
实际 植 人 数量 不 足 2000 例 , 植 人数 生 微 不 足 道 。 其 原因 与 
适应 ass 储 广 ,经 济 困难 、 医 师 认识 和 技术 水 平 以 及 串 
者 接受 程度 不 高 等 相关 。 应 加 强 CRT 适应 证 的 宣传 ,使 更 
多 患者 从 从 外 和 益 。 

(三 ) CRT 的 分 类 “主要 分 为 CRT-P 和 CRT-D, 前 者 
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图 16-5-8 
逆行 造影 欧 心 胜 静 脉 图 。”B. 示 同 
现 ,. 其 中 左 心室 电 航 导线 植 和 心脏 侧 后 静脉 ,而 右 心 








第 五 章 ” 植 入 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 


为 单纯 的 CRT, 即 只 有 起 搏 (pace) 功 能 ,而 后 者 为 CRT 和 | 
ICD 合 二 为 一 , 即 具 有 除 阁 功 能 (defibrillation)。 表 16-5-3 
列 出 了 2008 年 ACC/AHA/HRS 心脏 节律 器 械 治疗 指南 
I 类 适应 证 中 有 关 CRT 和 ICD 的 指 征 。 由 此 可 见 ,ICD 的 
适应 证 实际 上 比 CRT 宽松 。 因 此 .具有 CRT 适应 证 的 患 
者 通常 都 有 置 入 ICD 的 指 征 
表 16-5-3 CRT 和 ICD 的 工 类 适应 证 













































CRT 指 征 ICD 指 征 
基础 病因 不 限 不 限 
LVEF 35% 35 业 
NYHA IH~N I ~ 
QRS 波 时 限 宽 不 限 
心律 窦 性 不 限 
充分 的 药物 治疗 基础 上 是 未 指明 





注 :CRT; 心 脏 再 同步 起 持 治 疗 ;ICD: 植 入 式 心脏 复 律 除 帧 器 ; 
LVEF: 左 心室 射 血 分 数 ;NYHA: 纽 约 心脏 协会 分 级 

CRT-P/CRT-D 器 械 选 择 上 尚 存 争议 ,目前 倾向 于 优先 
选择 CRT-D。 这 是 基于 目前 大 多 随机 临床 研究 主要 或 者 全 
部 应 用 CRT-D 而 非 CRT-P, 因 此 CRT-D 循 证 证 据 最 充分 。 
此 外 ,与 NYHA 夺 ~ 全 级 心 误 患 者 相 比 ,NYHAT 一 了 级 
心 训 患 者 更 年 轻 , 合 并 证 更 少 ,预期 寿命 更 长 .也 支持 这 一 
人 和 群 应 用 CRT-D。 不 过 ,CRT-D 发 生 器 械 相 关 并 发 症 的 风 
丛 高 于 CRT-P。 

(四 ) CRT 植 入 方法 及 其 并 发 症 处 理 

1. 植 入 方法 同 普 通 起 捕 器 植 人 方法 ,只 是 多 了 左 心 
室 电极 导线 的 植 人 步骤 ,后 者 包括 心 由 基 
的 选择 和 左 心 室 电极 导线 的 植 人 。 




















心脏 静脉 造影 和 电极 导线 的 植 入 





\ 右 心房 . 右 心 室 和 左 心室 电极 导线 后 前 后 位 入 线 表 








第 十 六 篇 





循环 系统 疾病 






~ | 静脉 造影 的 结果 和 电极 导线 
0 | 宝 直入 侧 后 静脉 或 侧 静 脉 ,因为 该 前 
-一 一 | 患者 左 心室 最 晚 的 激动 部 位 。 













2. 并 发 证 中 和 术 后 相同 的 并 发 证 
ghs ja ， 和 心脏 静脉 的 并 发 证, 后 者 
包括 心脏 静脉 夹层 .静脉 穿孔 破裂 和 心包 填 另外 . 肠 





于 
in 比 普通 起 搏 常见 。 应 根据 具体 情况 作出 相应 处 理 。 
(五 ) CRT 术 后 随访 ”除了 与 一 般 起 捕 器 同样 的 随访 
其 不 同 处 包括 以 下 几 点 
. 不 同 于 一 般 的 心脏 起 搏 器 治疗 (尽量 避免 心室 被 起 
eo pt 要 求 100% 心 室 被 起 搏 ,否则 不 能 
证 疗效 。 














2. 由 于 左 , 右 心室 电极 位 置 , 且 
导 系 统 问 题 等 .最 好 在 心 
延迟 和 左右 心室 
的 血 流 动力 s 

3. 均 为 重 


患者 心脏 大 小 及 自身 传 
脏 超声 检查 下 优化 起 捕 器 的 房 室 
E 发 放 脉 冲 的 时 机 CV-V 间 期 ) 以 达到 最 佳 






忆 误 患者 ,应 加 强 药 物 治疗 措施 ,不 能 
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16-5-9 ”可 植 入 式 心 电 事件 记录 仪 (Reveal DX) 


和 A. 记录 仪 的 实际 大 小 









吕 站 下 下 类 和 








第 二 节 era 
复 律 除 颜 8 


询 信 (implant 





able cardioverter de 








信 
. 因 室 性 期 前 收缩 ,心房 





i 动 时 双 室 不 能 同步 起 掉 而 


失效 ， ee 心力 训 竭 的 治疗 更 加 注重 心律 失常 的 
预防 。 

5. 如 植 人 CRT-D, 其 ICD 部 分 随访 和 故障 处 理 同 普 
通 ICD。 


附 : 可 植 入 式 心 电 事件 记录 仪 


由 于 尝 厥 发 生 的 偶然 性 、 短 暂 性 
多 种 诊断 方法 包 
电 生理 检查 


发 性 等 特点 ,因此 
电 图 、 es 浙 志 平板 、 倾斜 斌 验 和 
等 所 能 祖 提 到 的 信息 有 限 。 可 植 入 式 心 电 事件 
记录 仪 (Reveal DX)( 见 文 末 彩 图 16-5-9) 通 过 提供 最 长 达 3 
年 的 连续 心 电 监测 ,及 时 捕获 发 作 时 的 ECG, 为 疑 为 心律 
委 党 要 关 击 不 明 原 加 涯 原 打 供 了 一 一 种 诊断 价值 比较 高 的 手 

。 在 欧洲 已 将 植 入 式 心 电 监测 仪 作为 不 明 原因 党 厂 诊 断 
的 工 类 证 据 级 别 的 适应 证 。 


括 心 








Mrs 








B. 供品 者 使 用 的 激活 器 


区 的 电极 感知 室 性 心 动 过 速 (ventricular it a VT) 
或 心 3 


过 速 起 





动 (ventricular fibrillation, VF), 从 局 
起 搏 或 除 闸 终止 快速 








性 心律 失常 ,只 是 一 个 能 有 效 预防 室 性 心律 失常 严重 后 果 


的 后 备 安全 装置 。 


〖 植 入 式 心脏 复 律 除 颤 器 的 组 成 了】 
类 似 于 人 虐 心 及 起 搏 器 ,ICD 亦 由 脉冲 发 生 器 和 电极 
成 。 
(一 ) 脉冲 发 生 器 “主要 由 电 池 、 电 容器 和 感知 电路 所 
Oe 充电 .放电 等 电子 全 中 

















部 件 。 目 前 临床 上 多 数 ICD 系统 应 用 的 均 为 锂 银 钒 氧化 电池 
(LVSVO)。 典 型 的 锂 银 钒 氧化 电池 能 够 储存 能 鼻 1800J/ml， 
因此 10ml 电池 则 储 能 18 000J。 如 每 次 放电 3 杂 . 则 可 供 500 
次 放电 。 电 容器 为 ICD 必 洛 部件. 因 电池 不 能 释放 出 足以 达 
到 除 闫 的 高 电压 。 电 容器 能 将 3~6V 的 电压 转换 成 为 750V 
的 高 电压 ,这 一 过 程 在 现代 ICD 中 寡 3 一 10 秒 。 

(二 ) 电极 导线 ”其 功能 是 传输 脉冲 电流 进行 心脏 除 
疾 和 起 捕 ,并 知心 有 星 自身 电 活动 。 目 前 临床 上 均 采 
用 经 心 站 脱 生 棚 全 多 一 个 | 位于 电信 入 的 者 
〈 植 人 到 右 心室 ) ,第 二 个 除 闫 线圈 位 于 锁骨 下 静脉 和 右 心 
房间 的 任何 妆 i 衣 通常 上 用 mt le 
极 ,而 右 心 室 电极 作为 阴极 的 组 合 能 使 最 适当 4 的 电流 密度 
穿 过 心肌 (电流 自 阳极 流向 阴极 ). 从 而 获得 最 低 的 区 
值 。 根 据 临 床 河 要 , 除 辣 回路 可 以 程控 。 另 外 ,目前 临床 上 
也 在 使 用 单线 圈 除 颜 电极 导线 。 


【 植 入 式 心 脏 复 律 除 颤 器 的 功能 】 
具有 快速 心律 失常 检测 和 分 屋 治疗 功能 (tiered thera- 


























py)。 
一 ) 快速 心律 失常 的 检测 ”ICD 设 ; 置 了 多 项 检测 判 
断 快 速 室 性 心律 失常 的 程序 ,主要 有 : 

. 心率 ”是 最 的 检测 指标 。 现 代 的 ICD 系统 可 
根据 具体 病情 程控 心动 过 速 的 检测 频率 ,并 对 划分 的 每 一 
个 区 给 予 不 同 的 治疗 ( 即 分 层 治疗 )。 如 设置 的 VF 区 心动 
周期 值 为 320ms(180bpm) ,VT 值 设 定 为 400ms(150bpm)， 
即 如 检测 到 心动 周期 为 310ms, 则 被 认为 发 生 了 VF, 而 车 
为 350ms 则 ICD 判断 为 VT, 如 心动 周期 为 410ms' 则 认为 
是 正常 心律 而 不 被 计数 。 通 常 达标 心动 周期 的 数目 也 澳 
限定 。 

2. 心律 的 狂 发 标准 “用 于 鉴别 密 性 心动 过 速 。 后 者 
的 心率 往往 缓慢 增加 而 VT 多 为 突然 增加 。 狸 发 值 可 用 比 
守 律 对 时 人 缩短 的 百分比 表示 , 当 实时 凋 量 的 谈 差 值 大 于 
程控 的 突 发 值 时 , 则 ICD 系统 认为 满足 了 心律 狐 发 标准 而 
发 出 相应 治疗 ,反之 则 会 抑制 治疗 的 发 放 。 

3. 心率 的 稳定 标准 “此 标准 只 有 在 VT 区 计数 的 慰 
准 达标 后 才 会 被 启动 。 目 的 是 区 别 心室 率 很 不 稳定 的 心房 
冶 动 和 室 率 相对 稳定 的 VT。 

4，ORS 波 宽度 标准 “多 数 室 速 QRS 波 比 室 上 性 心律 
时 的 QRS 波 宽 。ICD 设 定 了 能 诊断 为" 室 性 "的 QRS 波 的 

(二 ) 分 层 治 疗 ”最初 ICD 只 有 高 能 盟 
ed dn em 
速 起 捕 (anti-tachycardia pacing, ATP) 及 治 娘 
多 种 形式 的 分 层 处 理 能 力 

ATP 终止 室 速 的 原理 为 脉 串 刺 激 落 入 室 间 
中 的 可 激动 组 织 间 此 时 .该 部 位 产生 的 激动 E 前 向 和 
闭 向 发 阻 澡 从 而 终止 全 若 用 的 抗 心 动 过 速 的 脉冲 释放 























、 抗 心动 过 












速 折返 环 路 








第 五 章 ” 植 入 性 心脏 电子 装置 和 体外 电 复 律 


方式 与 电 生理 测试 过 程 中 的 程控 脉冲 发 放 无 异 . 如 ATP 
治疗 无 效 或 加 速 了 厚 有 的 VT. 则 ICD 可 依 程控 设 嘻 进行 
电 转 复 。 图 16-5-10 示 ATP 及 电击 治疗 成 功 实例 . 


【 植 入 式 心脏 复 律 除 颤 器 植 入 的 适应 证 了 

自 Mirowski 于 1980 年 首次 为 一 位 心脏 : 
入 ICD 治疗 取得 成 功 后 .ICD 治疗 的 适应 证 也 在 不 断 改变 ， 
其 依据 是 大 规 逢 机 对 比 研 究 及 众多 的 回 熙 性 分 
析 。1980 年 至 今 .先后 出 台 多 个 ICD 指南 -由 ACC AHA、 
FDA、NASPE( HRS)、ESC 等 2。 最 早 的 ICD 植 入 指 征 


(1980 年 ) 为 至 少 有 两 次 心 胜 性 人 发 作 病史 。 以 
































往 指南 都 强调 了 术 和 (或 ) 
蜡 无 效 ,或 药物 渗 

的 疗效 . 才 是 ICD 治疗 适应 证 ("最 后 的 选择 ")。 随 着 近年 

循 证 研究 结果 和 众多 回顾 性 分 析 ,.ICD 疗效 得 到 肯定 , 指 征 





得 到 扩展 , 某 些 情况 下 为 "首选 治疗 ”。 
ICD 的 二 级 预防 是 指 在 发 生 心 有 星 又 停 忆 VT 的 
者 中 预防 SCD 的 发 生 。 而 一 级 预防 是 指 未 ? bE 二 多 : 
部 或 持续 性 VT 的 高 危 SCD 患者 ,如 心肌 梗死 心力 
患者 预防 性 应 用 ICD- 近年 来 一 级 预防 植 人 ICD 官 者 
的 比例 明显 增加 .美国 占 到 803% 以 上 ， 

2008 年 | ACC AHA HRS 联合 






幸 














oy 


中 
如 议 ” 是 目前 最 新 指 6 
@@ 非 可 逆 性 原因 引起 的 
室 速 所 致 的 心脏 
ee 性 至 





心 胜 病 的 
(证 据 水 平 





: 据 水 平 A); 
Sd a 是 J 






E i rp B)， 
能 分 级 (NYH A) 1 级 或 且 级 ， LVEF<35% i 起 血性 心 
肌 病 (证 据 水 平 B);@@ 心 肌 梗死 后 LVEF<35 和 .上 且 心肌 醒 
死 病 史 宇 40 天 ,NYHA 本 级 或 有 级 (证 据 水 平 A; 避 心肌 
梗死 后 LVEF<30%, 且 心肌 梗死 病史 三 40 天 . NYHA 1 













级 (证 据 水 平 A); 加 心 Se 疆 所 找 上 < 
40% 且 心 电 生理 检查 窒 
由 上 述 指 南 可 看 出 ,NYHA 1l 级 或 上 级 、 LV\E 


和 ICD A 证 .无 论 是 否 存 Ee 宝 性 心律 失 
是 缺 血 扣 或 非 缺 血 。 美国 心脏 性 铎 弦 4 
万 ,年 , 植 入 ICD 20 万 年, 植 入 率 50% 而 我 国 心脏 性 凌 
死 为 55 万 年 . 植 和 人 ICD 1500 例 年 , 植 和 信康 仪 0.27 价 
格 品 员 和 医师 的 认识 不 足 仍然 是 限制 我 站 是 此 民用 TU 
后 随 着 我 国人 民生 活水 平 的 串 益 提高 :相信 它 
在 我 国 狂 兹 苘 危 人 群 中 的 点 用 会 越 来 越 多 











【 植 入 式 心脏 复 律 除 颤 器 的 植 入 方法 】 
于 术 操 作 基 本 辣 永 入 心 时 起 捕 器 ， 在 同 之 外 有 中 下 网 


个 方面 


1 










循环 系统 疾病 












TP 开 始 












次 ATP 开 始 






| 加 速 的 VT 





开始 





第 一 次 ATP 








16-5-10 ”ATP 治疗 室 性 心动 过 速 图 例 
六 ATP 成功 终 止 室 速 B. 连续 2 阵 ATP 均 不 能 终止 室 速 , 且 第 2 阵 ATP 使 室 速 频率 加 速 , 最 后 经 4. 8J 低能 二 电击 转 复 成 功 。 
ATP: 抗 心动 过 速 起 捕 ;VT: 室 性 心动 过 速 





1 由 于 脉冲 发 生 器 的 外 壳 通 常 被 作为 除 蜂 电极 的 阳 
极 , 故 ICD 系统 通常 都 放置 在 左 侧 以 使 除 申 电流 更 合理 地 
道 过 心 胜 。 另外 ,由 于 ICD 的 脉冲 发 生 器 通常 明显 大 于 普 
通 起 搏 器 ,因此 如 患者 消瘦 应 制作 肌肉 下 厄 袋 。 

2 术 中 测定 除 额 阔 值 (defibrilation threshold, DFT) 
是 术 中 验证 ICD 能 香 识别 及 终止 VF 的 一 种 测试 。 通 常 采 
有 Tshock 法 ( 即 工 波 易 损 期 上 用 1.0J 左右 低能 量 电击 诱 
发 宝 蚂 ;或 直流 、 交 流 (50Hz) 刺激 方法 诱发 室 额 。 目前 多 


16-5-1] 
站 在 工 波 虐 电击 成 功 泌 发 VF.ICD 识别 后 在 第 个 笠 头 处 发 放电 击 





并 换 复 突 忻 心律 “DEFET: 除 蜂 赣 值 





] 


采用 范围 确认 法 , 即 选择 连续 两 次 才能 成 切除 着 的 能 量 并 
确定 除 富 的 安全 范围 ,此 范围 应 比 ICD 最 大 放电 能 量 小 
10J。 图 16-5-11 显示 了 DFT 测试 过 程 。 

随 着 ICD 一 级 预防 及 CRT-D 植 入 比例 的 增加 , 目前 
也 有 不 少 植 入 中 心 对 这 些 患 者 不 进行 DFT 测试 。 


【随访 和 常见 故障 处 理 】 
相对 于 普通 心脏 起 搏 器 ,ICD 的 随访 可 能 更 显 重 要 , 植 


DFT 测试 








人 ICD 的 是 者 多 有 器 质 性 心脏 病 或 垩 性 快速 心律 失常 。 因 
此 ,对 CD 故障 的 及 时 处 理 显得 更 加 紧急 .更 加 重要 .尤其 需 
要 紧密 结合 具体 患者 的 临床 表现 进行 综合 分 析 和 处 理 。 
CD 对 快速 室 性 心律 失常 诊治 方面 的 故障 分 为 器 械 本 
身 (脉冲 发 生 器 和 起 搏 感知 电极 导线 完整 性 ) 的 硬件 
问题 ,和 工作 参数 设置 不 当 等 非 硬 件 问题 两 个 原因 ,其 中 ， 
后 者 占 绝 大 多 数 。 

一 ) 频繁 电击 的 常见 原因 与 处 理 ” 引 发 频繁 电击 的 
常见 原因 包括 对 室 性 快速 心律 失常 的 "正确 电击 ”、 对 非 室 
性 快速 心律 失常 的 误 电 击 以 及 少见 的 患者 感觉 异常 。 

1. 如 判断 为 正确 电击 ”应 迅速 根据 可 能 的 诱因 和 

: 常 本 身 进行 治疗 .防止 其 复发 ;@ 根 据 患者 发 作 时 血 
流动 力学 症状 的 严重 性 调 于 数 

2. 如 判断 为 误 电击 
性 措施 ;必要 时 可 暂时 关闭 ICD 的 感知 心动 过 速 功能 。 

(二 ) ICD 不 治疗 的 诊断 和 处 理 ”常见 的 原因 包括 心 
室 感知 不 足 ,程控 设 置 参 数 不 当 和 ICD 脉冲 发 生 器 问题 或 
徐 蜂 电极 导线 故障 以 及 药物 影响 等 。 

1. 心室 感知 不 足 的 处 理 ” 四 如 系 R 波 感知 问题 ,多 需 
得 名 电极 导线 位 置 或 另外 再 单独 放置 一 根 起 搏 感知 导线 。 
当 电极 起 搏 感知 环 路 故障 时 ,可 加 一 根 新 起 搏 感知 电极 来 
区 代 原 除 跨 电 极 感知 环 路 ,但 仍 利用 原 除 颤 电极 除 闸 环 路 
(避免 重新 放置 一 根除 颤 电极 导线 );@ 导 线 本 身 或 脉冲 发 
生 器 故障 时 多 需 再 重新 更 换 新 的 电极 导线 或 新 的 脉冲 发 生 
器 ;@@ 如 证 实 存在 普通 起 捕 器 对 ICD 系统 的 干扰 ,应 果断 
出 普通 的 脉冲 发 生 器 。 

2. 程控 设置 参数 不 当时 需 调整 ICD 设置 的 参数 ,如 打 
开 QRS 波 宽度 或 形态 鉴别 标准 或 房 室 鉴别 标准 ( 双 腔 ICD 
或 CRT-D) 。 

3 脉冲 发 生 器 问题 或 除 颇 电极 导线 故障 时 ,通常 需要 
重新 手术 更 换 脉 冲 发 生 器 或 除 颤 电极 导线 或 重新 手术 将 两 
者 充分 连接 。 

(三 ) ICD 治疗 无 效 的 原因 和 处 理 ”治疗 无 效 包括 
ATP 及 电击 治疗 两 部 分 。 如 ATP 治疗 无 效 可 重新 调整 
ATP 参数 ,包括 发 放 ATP 脉冲 的 参数 包括 周 长 , 脉 冲 数 目 
以 及 发 放 的 程序 ,后 者 包括 短 阵 快速 刺激 (burst)、 递 减 扫 
描 刺 激 (scan) 和 固定 间 期 扫描 刺激 (ramp) 以 及 它们 之 间 的 
不 同 组 合 形式 ,如 burst-H scan 或 ramp 十 scan， 必要 时 可 再 
作 电 生理 检查 协助 ATP 有 效 策略 的 制定 。 而 电击 治疗 无 
效 是 危险 的 ,不 能 被 及 时 终止 的 VF 会 立即 致命 。 采取 的 
程控 措施 包括 :增加 ICD 放电 能 量 ; 四 关闭 上 用 静脉 除 
站 线 轿 ;@ 改 变 除 跌 方 向 : 右 心室 至 上 腔 静 脉 和 机 这 或 上 腔 
活 脉 和 机 过 至 右 心室 ,另外 ,可 改变 除 颜 极 性 为 右 心室 用 
极 ;@ 政 变 双向 除 跨 波 的 脉 宽 和 斜率 。 

如 上 上 述 无 创 程控 措施 不 能 解决 , 则 必须 通过 手术 方法 
和 解决。 包括 :@ 更 换 为 除 颜 能 显 更 大 的 脉冲 发 生 器 或 新 的 
除 踊 电极 导线 (如 更 换 为 双 线 圈 除 踊 电 极 导 线 );@ 附 加 缝 
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合 除 关 电极 贴 片 以 增加 除 辣 面积 :器 更 换 或 重新 放置 除 
电极 导线 的 位 置 等 。 


第 三 节 ”体外 心脏 电 复 律 


心脏 电 复 律 (cardioversion) 和 电 除 辣 (defibrillation)、 
高 能 电 脉 冲 直 接 或 经 胸壁 作用 于 心脏 .使 多 种 快速 必 
律 失常 转变 为 窦 性 心律 的 方法 。 电 复 律 是 药物 和 射频 消融 
以 外 的 治疗 异 位 快速 心律 失当 的 一 种 ; 作用 快 . 疗 
效 高 、 简 便 和 比较 安全 的 特点 动 和 其 他 
快速 心律 失常 患者 的 首选 或 重要 的 措施 - 
















【原理 和 分 类 了 

在 极 短暂 的 时 间 内 给 心脏 通 以 强直 流 电 .引起 心脏 自 
律 细 胞 在 瞬间 同时 除 极 化 .并 使 所 有 不 的 折 
全 部 失 活 ,此 时 心脏 起 捕 系 统 中 具有 最 高 自律 性 的 实 
恢复 主导 地 位 ,从 而 控制 心 捕 . 恢 复 罕 律 。 如 果 心 动 过 速 的 
促 发 因素 不 复 存 在 . 则 即使 解剖 和 电 生 理 上 的 发 病 基础 还 
存在 ,电击 所 终止 的 心动 过 速 仍 可 被 长 期 预防 。 

电 复 律 是 以 自身 的 心 电 信号 作为 触发 标志 ,同步 瞬间 
高 能 放电 以 终止 某 些 异 位 快速 心 和 和 ;而 电 除 申 则 是 紧 
急 非 同步 瞬间 高 能 放电 以 终止 心室 语 动 或 心室 扑 动 。 电 复 
律 有 体内 和 体外 两 种 ,前 者 即 为 ICD. 本 节 介 绍 后 者 。 

体外 心脏 电 复 律 分 为 同步 和 非 同 步 两 种 形式 。 

(一 ) 同步 电 复 律 ” 当 电 复 律 用 于 心室 闫 动 以 外 的 快 
速 心 律 失常 时 ,为 了 避 开 工 波 顶峰 前 20 一 30ms 附近 的 心 
室 易 损 期 ( 即 室 闫 危险 区 ,此 期 内 各 部 肌纤维 的 不 应 期 恢复 
不 一 致 ,受到 刺激 时 易 诱发 恶性 室 性 心律 失常 ) ,脉冲 的 发 
放 是 利用 心电图 R 波 触 发 同步 装置 .使 电 刺激 落 入 及 波 降 
支 或 尺 波 起 始 后 30ms 左右 处 ,相当 于 心室 绝对 不 应 期 中 ， 
称 为 同步 电 复 律 。 适 用 于 有 R 波 存 在 的 各 种 快速 性 异 位 
心律 失常 。 

(二 ) 非 同步 电 除 额 不 用 同步 触发 装置 .可 随时 在 任 
何 时 间 放 电 , 仅 用 于 R 波 不 能 分 辨 时 ,. 即 心室 丫 动 或 心室 
扑 动 的 电 治 疗 。 非 同步 电 除 闸 是 心室 颤动 唯一 的 有 效 治疗 
方法 ,必须 尽快 实施 。 现 在 的 复 律 器 均 有 可 供 选择 的 R 波 
同步 装置 。 根 据 需 要 可 进行 “ 非 同 步 电 除 颜 "及 "同步 电 复 
律 "。 多 数 电 复 律 器 的 复 律 电极 可 作为 心电图 导 联 电极 .有 
利于 抢救 时 直接 通过 复 律 电极 观察 患者 心电图 。 







































































【适应 证 和 应 用 】 

(一 ) 非 同步 电 除 颜 
应 证 。 此 时 心脏 的 有 效 届 
必须 立即 实施 电 

操作 步骤 :GT 首 
怠 停 后 也 可 “盲目 除 
而 延误 除 闫 治疗 ):E 条 本 除 辣 器 电源 下 天 .将 控 包 力 于 “有 





宕 闫 动 和 心室 扑 动 为 绝对 适 


失 . 血 液 循环 处 于 停顿 状态 . 









i141, 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 








| 同步 位置 ; 仿 电 极 板 涂 上 导电 糊 或 包 上 浸 有 生理 盐水 的 纱 
布 垫 ;起 电 极 位 置 : 应 尽量 避 开 胸骨 ,两 电极 通常 分 别 置 于 
胸骨 右 缘 第 二 助 间 和 左 腋 前 线 第 五 肋 间 (心底 - 心 尖 位 ) .两 
电极 板 之 间 至 少 相 距 10cm; 用 力 按 紧 , 以 保证 其 阻抗 较 
低 : 有 利于 除 颤 成 功 ;@@ 按 下 “充电 ?按钮 ,将 除 颈 器 充电 到 
300J;@ 按 下 “放电 ”按钮 , 当 观 察 到 除 闯 器 放电 后 表 放 开 按 
钮 ;放电 后 立即 观察 患者 心电图 .观察 除 铬 是否 成 功 并 决 
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定 是 否 洁 要 再 次 电 除 吴 。 
影响 电 除 颜 成 功 的 主要 因素 是 发 生 室 频 的 时 间 ,1 分 
钟 内 多 能 成 功 除 弧 , 超 过 2 分 名 成 功率 仅 为 1/3。 另 外 的 


影响 因素 包括 既往 心 功能 、 冶 动 波 的 大 小 、 酸 中 毒 
症 和 电解 质 秦 乱 - 
(二 ) 同步 电 复 律 ”原则 上 .任何 形式 的 心动 过 速 . 只 
人 压 , 充 血性 心力 衰竭 或 心绞痛 ,而 药物 治疗 又 不 
能 迅速 奏效 时 . be ek 患 tm 
力学 状 i a fF 
效 , 如 心房 扑 纪 E 


\ 低 氧 血 
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i 复 治 疗 . 因 为 
、， 心 指 仍 可 能 被 兴奋 性 增高 的 异 


转 








傈 除 极 后 





名 ey 心力 六 泣 休克 、 阿 -斯 

理 省 ,应 及 早 进 行 同步 直流 电 复 律 。 

200J ,即时 成 功率 可 达 90% 一 97%。 
se Ce 使 容 











9 发 生 。 

网 物理 dn 

而 伴 有 明显 血 流动 力 障碍 者 ,可 考 虐 同步 直流 电 复 律 。 

竺 能 人 世 为 50 一 100J。 
3. 心房 扑 动 药物 治疗 通常 较 困 难 

剂 直 时 灾难 以 取得 






: 室 上 性 心动 过 i 


全 用 


.有 时 药物 达到 中 考 
果 。 对 药物 无 效 或 伴 有 心室 次 
快 . 血 流 动力 学 状态 恶化 的 患者 (如 房 扑 近 1: 
全 同步 直流 电 复 律 。 成 功率 98% 一 
150J 左右) 可 绚 汐 心 房 扑 动 的 首选 

4， 寞 位 性 心 如 









00%, 且 需 能 二 较 小 
并 站 法 ， 

上 性 心动 过 速 伴 差 
和 别 时 7 而 导致 用 药 




















异性 传导 抑或 : 

国 礁 此 伴 有 肯 最 
5 Ee 

- 仔 在 心 功能 不 

的 即时 转 复 律 较 高 , 约 为 90 过。 

i 状 程 较 短 者 最 适宜 体外 电击 











卖房 额 病程 在 一 年 以 内 且 房 颈 前 密 房 结 功能 正常 ; 
@ 心 胜 , 左 心房 扩大 不 明显 (心胸 比例 过 60%、 左 心房 下 
径 二 55mm) ;近年 来 对 以 心房 大 小 、 注 膜 病 诺 重 程 度 来 决 
定 是 否 进行 电击 复 律 有 不 同意 见 , 不 少 临 床 学 家 认为 ,对 
者 都 应 给 予 一 次 电 复 律 的 机 会 ; 回 二 人 尖 注 病变 已 
经 手术 纠 治 6 周 以 上 者 ; 因 二 尖 汶 分 离 术 或 人 工 潍 置换 术 
6 周 内 部 分 患者 可 自行 恢复 罕 律 , 且 6 周 内 常 因 手 术 创 伤 
未 完全 恢复 而 不 易 电 击 成 功 ; 亦 有 人 认为 应 手术 后 3 个 月 
后 再 行 电 复 律 ,此 时 左 心房 已 缩小 , 电 复 律 后 不 易 复发 ; 
@ 甲 状 腺 功能 亢进 患者 已 用 药物 控制 ,而 心房 着 动 仍 继 
续 存 在 者 ;@ 〇 预 激 综合 征 合并 快速 房 闫 且 存 在 血 流 动力 
学 障碍 时 。 
房 辣 持续 48 小 时 以 上 或 不 能 确定 房 着 时 间 , 转 复 前 应 
常规 抗 雍 治疗 。 转 化 前 应 用 华 法 林 3 周 , 转 复 成 功 后 持续 
应 用 4 周 。 如 食管 超声 检查 未 见 左 心房 和 左 心 耳 出 a 
房 颈 发 作 在 48 小 时 以 内 可 不 用 抗 泌 治 疗 或 静脉 应 用 肝素 
后 即行 电 转 复 ,这 样 可 降低 由 于 房 闫 持续 时 间 长 带 来 的 心 
房 电 和 组 织 重 构 , 利 于 复 律 后 守 律 的 维持 ,减少 住院 天 数 及 
费用 ,是 一 种 可 行 的 方法 。 但 复 律 后 仍 需 抗 凝 4 周 , 因 为 心 
房 功能 的 恢复 可 能 延迟 心律 恢复 后 3 周 。 通 常 上 肝素 
和 华 法 林 联 合 治疗 至 少 重 其 72 小 时 。 

前 不 是 所 有 心房 外 动 复 律 患 才 均 需 要 抗 凝 治 
心室 功能 差 , 左 心房 增 大 和 二 














































必 房 跨 动 电 复 律 的 治疗 效果 虽 较 药物 治疗 快速 . 转 复 
但 长 期 实 律 维持 率 仍 低 , 约 1/3 一 1/2 的 患者 在 14 

内 复发 ,10% 患 者 在 转 复 后 24 小 时 内 复发 。 影响 乱 复 成 功 
的 央 素 包括 心房 颤动 的 持续 时 间 、\ 心 房 纤维 化 的 程度 ,心房 
的 大 小 和 心 功能 。 











iD 心房 颜 动 伴 心 力 衰竭 者 , 先 用 强 心 
利尿 药 和 和 和 心 力 家 间 , 复 委 前 两 天 个 用 洋 地 





用 ,服药 的 日 的 
en 以 利 me EE 律 的 维持 ,同时 明确 对 药 
物 的 而 受 性 。 另 外 , 亦 有 少数 患者 用 药 后 可 转 复 为 窗 律 从 


et 
































而 免 于 电击 。 常 用 的 可 选择 的 药物 包括 1c 类 和 里 类 抗 快 
速 心律 失常 药物 ;四 复 律 后 塞 性 心律 的 维持 , 复 律 后 通常 必 
须 应 用 药物 维持 窦 律 ,所 用 药物 多 与 复 





前 相同 。 

:本 同 非 同步 电 除 颜 ,区 别 在 于 :GD 通常 并 非 
殷 , 术 前 应 做 好 充分 准备 ,如 禁 食 、 建 立 静 脉 通路 等 ;@ 选 
拌 尺 波 较 高 的 导 联 ,将 电 钮 放 在 “同步 "位 时; 名 复 律 时 静 
脉 点 用 镇 静 或 麻醉 药物 ;@ 根 据 不 同心 律 失 ,选用 不 

同 的 复 律 能 量 。 








【禁忌 证 和 非 适 应 证 】 


下 列 情 况 禁 用 电 复 律 :号 洋 地 黄 中 邢 el 
大 芝 - 渗 地 黄 踢 瞪 时 心 腑 对 电击 的 敏感 性 增加 : 易 导 化 恶性 





室 性 心律 失常 的 发 生 ;@ 室 上 性 心律 5 
导 阻 沾 或 持续 心房 咯 动 未 用 影响 房 eh 
率 已 很 缓慢 ;@@ 伴 有 i 房 结 综合 征 ( 即 快慢 综合 征 ); 
@ 近 期 有 动脉 栓塞 或 经 超声 心动 图 检查 发 现 心房 内 存在 血 
栓 而 未 接受 抗 凝 治疗 者 。 

房 语 患 者 存在 下 列 情况 时 不 宜 作 电 复 律 :@ 拟 近期 接 
受 心 胜 外科 手术 者 ;@ 电 解 质 素 乱 尤其 是 低 血 钾 . 电 复 律 应 
在 纠正 后 进行 ;@ 甲 状 腺 功能 亢进 伴 房 着 而 未 对 前 者 进行 
正规 治疗 者 ;@ 左 心 功能 严重 损害 者 , 因 转 复 后 有 发 生 急性 
肺 水 肿 可 能 ;另外 ,心脏 、 心 房 明显 增 大 (心胸 比例 二 65%、 
超声 左 心房 内 径 >55mm) 者 , 即 或 成 功 转 复 但 维 
可 能 性 不 大 ;@@ 复 律 后 在 奎 尼 丁 或 胶 碳 丽 的 维 
或 不 能 耐 受 抗 心 律 失 常 药物 维持 治疗 者 :@ 伴 风湿 活动 或 
感染 性 心 内 膜 炎 而 未 控制 的 心 脏 病 患者 ;@ 〇 房 闫 为 阵 发 性 ， 
既往 发 作 次 数 少 ,持续 时 间 短 .预期 可 自动 转 复 者 .因为 电 
复 律 并 不 能 预防 其 复发 。 

以 上 所 列 适 应 证 和 禁 鼠 证 都 是 相对 的 ,应 从 每 
的 具体 临床 情况 全 面 评 佑 获 益 与 风险 ,不 能 生 毛 硬 3 















































【并 发 症 及 其 处 理 】 


电 复 律 安全 高 效 。 只 要 严格 按照 常规 操作 .并 发 症 发 


ER 





第 六 章 ”心血 管 病 的 介入 治疗 


生 率 很 低 。 可 能 出 现 的 并 发 症 包 括 低 血 压 、 心 律 失 常 、 生 
肺 水 肿 、 栓 塞 ,心肌 损伤 和 皮肤 灼伤 等 :如 出 现 应 及 时 作出 
适当 对 症 处 理 。 
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治疗 用 的 





心血 管 病 介入 治疗 指 采 用 心 : 


器 械 送 入 心脏 或 血管 等 部 位 Et 5 pt 人 
i Ta i 和 ed 介入 治 





人 治疗 等 。 


第 一 节 病 的 介入 治 ; 


经 皮 冠 状 动脉 介入 术 (percutaneous coronary interven 
tion, POD ,既往 称 为 经 皮 腔 内 冠状 动脉 血管 成 形 术 (Cpereu 


fb 
taneous transluminal coronary angioplasty, PTC. 和 A) 是 指 经 


和 冠 心病 


(HFA) of the ESC. Europcan Heart Journal. 2012. 33: 1787 
1847. 

葛 均 波 “” 陈 涉 珠 
导管 通过 各 种 方法 扩张 狭 窗 的 冠状 动脉 ,从 而 达到 解除 狭 


窄 ,改善 心肌 血 供 的 治疗 方法 。PTCA 术 由 Gruentzig 于 
1977 年 首先 施行 ,该 技术 开始 时 仅 为 单纯 使 用 球 讼 导管 
张 冠 状 动脉 狭 窜 病变 , 随 技 术 的 发 展 .逐渐 有 了 冠状 动脉 内 
支架 植 信 术 、 高 频 旋 磨 术 、 定 向 旋 切 术 以 及 激光 成 形 术 、 起 
声 成 形 术 等 。 临 床上 常 需 采 用 多 种 综 的 并 让 达到 浓 汪 的 
日 的 。 因 此 .日 前 更 多 采用 PCI 的 术语 ,包括 了 
状 动脉 介入 治疗 技术 、 















〖 经 皮 冠 状 动脉 介入 术 的 适应 证 】 
P4I 的 适应 证 应从 患 普 的 症状 :冠状 动脉 病变 的 部 位 、 
形态 、 程 度 及 其 支配 心 朋 的 范 国 . 敏 残 或 竹 生 的 芷 险 性 、 太 


消 的 经 验 及 技术 条 件 等 几 个 方 击 荔 洪 对 机 定型 证 心 阅 。 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
i 具有 下 列 特征 者 行 PCI 可 改善 预后 :@ 左 主干 病变 直径 狭 


| 守 之 50%;@ 前 降 支 近 段 狭 害 宇 70%;@ 伴 左 心室 功能 减低 
的 2 支 或 3 支 病变 ;@ 大 面积 心肌 缺 血 (心肌 核 素 等 检测 方 
法 证 实 缺 血 面积 大 于 左 心室 面积 的 10%)。 具 有 下 列 特 征 
的 患者 则 可 以 改善 症状 :任何 血管 狭 罕 宇 70% 伴 心绞痛 ， 
且 优 化 药物 治疗 无 效 者 ;加 有 呼吸 困难 或 慢性 心力 衰竭 
(CHF), 且 缺 血 面积 大 于 左 心室 的 10%;@ 存 活 心肌 的 供 
血 由 狭窄 宕 70% 的 罪犯 血管 提供 。 对 非 ST 段 抬 高 型 急性 
冠状 动脉 综合 征 (NSTE-ACS) 的 患者 应 进行 危险 性 分 层 ， 
根据 危险 程度 的 不 同 , 作 为 选择 紧急 (2 小 时 )、 早 期 (二 
24 小 时 ) 以 及 延迟 (72 小 时 内 ) 有 创 治 疗 的 依据 ;有 下 列 情 
况 者 需要 行 紧急 冠状 动脉 造影 :@ 持 续 或 反复 发 作 的 缺 血 
症状 ;@ 心 电 图 上 ST 段 动 态 演变 (压低 之 0. ImV 或 短暂 抬 
高 );@ 合 并 充血 性 心力 衰竭 或 血 流动 力学 不 稳定 ;@@ 有 严 
重 可 危及 生命 的 室 性 心律 失常 。 对 于 ST 段 抬 高 型 急性 心 
[梗死 患者 (STEAMDJ) ,急症 直接 PCI 术 是 恢复 心肌 再 灌 
注 的 最 有 效 手段 ,除了 心 源 性 休克 外 ,急症 PCI 术 应 仅 限 
于 开通 菲 犯 血管 ,其 他 冠 脉 的 严重 狭窄 病 变 可 择期 处 理 , 对 
于 心 源 性 休克 者 ,建议 处 理 所 有 主要 冠 脉 的 严重 狭 窗 , 达 到 
完全 血 运 重建 。 

对 于 临界 病变 ,需要 结合 患者 临床 症状 ,是否 存 在 心肌 
缺 血 等 决定 处 理 策略 ,血管 内 超声 和 和 冠状 动脉 血 流 储备 分 
数 (FFR) 有 助 于 从 形态 上 和 功能 上 对 这 些 病变 做 出 进一步 
的 评价 。 左 主干 及 多 支 血管 病变 的 血 运 重建 策略 可 参考 病 
变 复杂 程度 评分 (如 SYNTAX 评分 ) 和 外 科 手 术 风 险 评分 
(如 EUROSCORE) ,由 包括 心 内 科 和 心 外 科 医 师 在 内 的 团 
队 帮 助 制订 治疗 策略 。 



























































【经 皮 冠 状 动脉 介入 术 的 入 路 】 

PCI 术 的 入 路 包括 股 动脉 、 横 动脉 , 肪 动脉 。 不 同 的 
血管 人 路 各 有 优 缺 点 , 股 动脉 人 路 穿刺 成 功率 高 , 因 血 管 
直径 大 ,适合 需要 大 腔 指 引导 管 的 介入 操作 ,缺点 是 术 后 
需 “下肢 制 动 , 留 院 观 察 时 间 长 ,局 部 出 血 并 发 症 发 生 率 
。 梯 动脉 人 路 的 优点 是 止血 方便 ,患者 术 后 无 须 制 
动 , 局 部 出 血 并 发 症 发 生 率 较 低 ,可 缩短 住院 时 间 。 缺点 
是 横 动 脉 容易 痉挛 ,由 于 血管 本 身 直 径 小 而 不 适合 需要 
较 大 直径 指引 导管 (六 7F) 的 复杂 PCI 术 。 个 别 情 况 下 也 
可 采用 经 肪 动脉 途径 ,但 肪 动脉 压迫 止血 时 要 避 驼 邻近 
神经 的 损伤 ,一 旦 发 生 血 管 并 发 症 , 可 影响 上 肢 供血 。 随 
融和 研 的 改进 ,目前 经 械 动 脉 途径 已 经 成 为 多 数 PCI 术 的 












〖『 常 用 的 经 皮 冠 状 动脉 介入 术 】 

(一 ) 经 皮 腔 内 冠状 动脉 球赛 血管 成 形 术 将 指引 导 
至 待 扩 瑟 的 冠状 动脉 口 ,再 将 相应 大 小 的 球 变 导管 沿 
导 引 钢丝 送 全 谷 扩 张 的 病变 处 ,根据 病变 的 性 质 以 不 同 的 
扩 访 进行 扩张 ( 坡 3 一 了 5 个 大 气压 ) ,扩张 的 时 间 为 30~ 
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120 秒 ,可 重复 多 次 直到 造影 
施 。PTCA 扩大 管 腔 的 机 制 主要 
定 程 度 的 斑 块 据 裂 和 夹层 形成 。 
由 于 单 作 “ 张 发 生 冠状 动脉 急性 闭塞 的 风险 大 ， 
且 术 后 再 狭窄 率 高 ( 术 后 6 个 月 为 30 池 一 503%) .日 前 已 很 
少 单独 使 用 ,多 作为 支架 植 人 术 前 的 预 扩张 。 偶 尔 用 于 处 
理 小 血管 或 支架 内 再 狭 罕 病 变 。 球 变 材 料 有 半 顺 应 性 和 非 
顺应 性 两 种 ,后 者 耐 高 压 ,主要 用 于 支架 植 人 术 后 扩张 不 
意 者 的 后 扩张 ,也 可 用 于 仿 硬 病变 的 预 扩 张 。 切 割 球 让 在 
普通 球 发表 面 有 2 一 3 根 三 角形 钢丝 (刀片 ) ,用 于 寿 
张 前 预 切 割 病变 ,减少 球赛 造成 的 病变 不 规则 撕 裂 和 严 层 ， 
可 用 于 分 支 开口 病变 及 支架 内 再 狭窄 病变 等 的 处 理 。 药 物 
洗 脱 球 瘘 (drug eluting balloon, DEB) .在 球 变 上 涂 有 可 抑 
制 内 膜 增生 的 球 玫 , 可 用 于 治疗 支架 内 再 狭窄 病变 、 小 血管 
病变 .弥漫 性 病变 等 。 
(二 ) 冠状 动脉 支架 植 入 术 (coronary stenting) ”1986 
年 Puel 将 第 一 枚 冠状 动脉 支 染 应 用 于 临床 ,改变 了 冠状 动 
脉 介入 治疗 的 模式 。 支 架 能 有 效 解决 冠状 动脉 夹层 ,大 大 
减少 了 PTCA 术 中 急性 血管 闭 窒 的 发 生 , 显 著 提 疝 了 PCI 
术 的 安全 性 。 与 单纯 球 经 扩张 相 比 ,支架 术 后 不 但 即刻 管 
腔 面 积 更 大 ,还 降低 再 狭窄 的 发 生 率 ,从 而 降低 靶 病 变 再 次 
血 运 重建 率 (target lesion revascularization, TLR), 显著 改 
善 了 PCI 术 的 疗效 (图 16-6-1) 。 早 期 支架 内 血栓 发 生 率 机 
当 高 ,应 用 受到 严格 限制 。 但 随 着 包括 阿司匹林 和 血小板 
ADP 受 体 (P2Yi, 受 体 ) 持 抗 药 (如 氢 吡 格雷 ) 在 内 的 双重 抗 
血小板 药物 的 应 用 、 支 架设 计 和 治疗 技术 的 提高 ,支架 内 血 
栓 的 发 生 率 明显 下 降 。 目 前 , 绝 大 部 分 患者 (90% 左 右 ) 在 
球赛 扩张 后 或 其 他 介入 技术 (高 频 旋 磨 .定向 旋 切 等 ) 治 疗 
后 均 需 要 支架 植 人 。 在 支架 年 代 ,根据 手术 难度 和 发 生 
并 发 症 可 能 性 ,造影 对 冠状 动 脉 病变 的 危险 分 层 见 表 16- 
1 支架 的 类 型 ”目前 临床 上 使 用 的 支架 主要 包括 裸 
金属 支架 (bare metal stent, BMS) 和 药物 洗 脱 支架 (Cdrug 
eluting stent,DES) ， 能 完全 降解 的 生物 可 降解 支架 (bioab- 
sorbable coronary scallfold) 也 已 开始 用 于 临床 。 
尽管 与 单纯 球 缀 扩张 相 比 ,BMS 术 后 支架 内 再 狭窄 率 
(SR) 已 明显 降低 ,但 20%~30% 的 ISR( 复 杂 病 变 中 更 高 ) 
仍 成 为 限制 其 疗效 的 主要 因素 ,而 DES 将 ISR 进一步 降低 
到 5%~10%, 从 而 在 近 10 年 来 得 到 了 广泛 的 应 用 。 为 预 
防 支架 内 血栓 形成 (in-stent thrombosis) ,BMS 术 后 双 联 抗 
血小板 药物 使 用 至 少 1 个 月 ,而 由 于 可 能 延迟 支架 内 皮 
化 ,DES 植 人 术 后 双 联 抗 血小板 药物 使 用 至 少 12 个 月 。 
因此 ,目前 BMS 更 多 地 应 用 于 无 法 长 时 间 服 用 双 联 抗 血 
小 板 药物 (如 出 血 高 危 . 沼 龄 等 ) 或 近期 内 央 择 期 行 外 科 
手术 而 需 停 服 双 联 抗 血小板 药物 的 患者 。 对 于 血管 直径 
较 大 ,长 度 较 短 的 病变 ,BMS 术 后 再 狭窄 深 低 , 也 是 很 好 
的 选择 ， 
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图 16-6-1 ”冠状 动脉 支架 植 入 术 
全 闭塞 ”B. 支架 释放 中 C. 支架 植 人 术 后 的 ; 





人. 冠状 动脉 造 旷 
































表 16.6.1 美国 心脏 病 学 院 和 美国 心脏 协会 对 冠状 动脉 强 样 硬化 病变 的 分 类 (支架 时 代 ) 
低 危 组 时 区 入 EE 和 
局 限 性 病变 (长 度 二 10mm) 管 形 病变 (长 度 10 一 20mm) 3 I 
向 心性 偏心 性 
容易 到 达 病变 部 位 近 端 节 段 中 度 扭曲 近 靖 他 自重 度 所 曲 
非 成 角 病 变 (<45 ) 中 度 成 角 病 变 ,45 一 90 显著 成 角 病 变 ( 二 90 ) 
形态 不 规则 仔 在 桥 侧 支 血 管 





无 或 轻 度 钙化 





管 胜 未 完全 闭 窒 出 ee 

非 开 口 病变 位 于 开口 处 

万 重要 分 支 血 管 累及 分 义 处 病变 . 涯 2 根 导 丝 不 能 保护 主要 的 分 支 

无 血栓 存在 部 分 血栓 移植 闻 脉 退行 性 变 伴 易 碎 病变 





区 二 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


i DES 的 共同 特点 是 在 支架 表面 涂 有 细胞 毒性 药物 ,可 癸 销 (fondaparinux sodium) 减 少 缺 血 事件 的 有 效 性 相同 ， 
| 祁 制 平 淆 肌 细胞 过 度 培 殖 而 减少 内 膜 增生 和 支架 内 再 狭 。 ”但 不 能 单独 用 于 行 PCI 者 ,需要 进行 PCI 时 术 中 应 使 用 普 
常用 的 药物 包括 昔 罗 莫 司 (及 其 衍生 物 ) 和 紫 杉 苹 ,大 ” 通 肝素 抗 狂 。 对 于 高 危 ACS 患者 , 术 中 和 术 后 静脉 应 用 血 
部 分 DES 利用 具有 良好 生物 相 容 性 的 涂 层 作 为 药物 释放 ”小 板 糖 蛋白 卫 b/ 卫 a 受 体 持 抗 药 能 减少 缺 血性 心血 管 齐 件 
的 载体 .与 BMS 相 比 ,第 一 代 DES 获得 性 支架 贴 壁 不 良 的 发 生 。 
和 极 晚 期 (1 年 后 ) 支 架 内 血栓 形成 发 生 率 的 增加 引起 了 广 (3) 术 后 :无 论 植 人 BMS 或 DES, 均 建议 终身 服用 小 
泛 的 关注 :其 机 制 可 能 与 内 皮 化 不 全 、 延 迟 、 多 聚 物 涂 层 发 ”剂量 阿司匹林 (100mg/d) ,对 植 人 BMS 者 , 术 后 1 个 月 内 
生 炎 症 反应 等 因素 有 关 。 目 前 ,不 断 有 疗效 和 安全 性 更 好 ”还 需要 联合 服用 氛 吡 格雷 75mg/d, 植 人 DES 者 双 联 抗 血 
的 新 型 DES 研制 和 应 用 于 临床 。BMS 和 DES 的 植 人 技术 “小 板 药 需 至 少 服用 1 年 ,对 支架 内 血栓 高 危 患 者 或 重要 部 
各 过程 基本 相同 。 生 物 可 降解 支架 采用 在 体内 可 降解 的 材 ”位 ,如 左 主干 植 人 DES, 可 适当 延长 服用 时 间 。 级 吡 格 示 
料 制 成 ,早期 利用 其 径 向 支撑 力 避 免 血 管 的 急性 闭塞 ,经 过 的 抗 血 小 板 作用 受 肝 脏 代谢 的 影响 ,个 体 差异 大 ,药物 相互 
一 段 时 间 (1 一 2 年 ) 后 ,支架 材料 可 完全 降解 ,体内 无 异物 作用 和 多。 新 型 血小板 P2Y1, 受 体 持 抗 药 沸 拉 格 雷 ( 负 储 剂 
残留 , 冠 脉 的 弹性 可 恢复 正常 ,缺点 是 目前 的 支架 外 径 大 小 。 ”县 60mg, 维 持 剂 星 10mg/d) 和 替 格 瑞 洛 (负荷 剂 且 180mg， 
和 病变 通过 能 力 还 有 局 限 性 ,支架 尺寸 少 ,还 不 能 用 于 大 部 。 维持 剂量 90mg, 每 日 2 次) 疗效 确切 ,个 体 差异 小 ,临床 应 
分 的 病变 。 用 日趋 增多 
2. 支架 秆 入 术 的 适应 证 ”早期 的 支架 仅 用 于 球 必 成 4，PCI 术 后 监测 “监测 程度 依据 临床 状况 和 PCI 缚 上 
者 限制 血 流 的 内 膜 据 裂 、 再 狭窄 病 变 及 ”而 不 同 。 一 般 患 者 无 须 常规 心 电 监护 ,但 术 后 党 随访 ECG 


形 术 后 血管 急 2 
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走神 经 功能 亢进 、 心 包 

有 关 。 应 用 大 量 对 比 剂 或 基础 肾 功 能 减退 的 患者 术 前 、 术 
4 后 需 充 分 水 化 ,随访 肾 功能 。 

,也 可 用 支架 治疗 ， 尤其 是 开口 音 5. 支架 术 后 的 远 期 效果 及 再 狭窄 ”支架 植 人 后 的 远 

主干 合并 单 支 血管 病变 。 期 效果 受 dl 病变 特征 (病变 的 位 党、 血管 的 

3. 图 支架 术 期 和 长 期 抗 栓 治 疗 ”PCI 术 时 球 亚 扩张 直径、 病变 长 度 .上 特征 (各 | 


: 工 、 是 否 完全 闭塞 病变 、 钙 化 等 )、 患 
程 会 导 敏 血管 内 膜 损伤 , 促 凝 物质 暴 货 糖尿 病 、ACS) , 植 入 支架 的 情况 (类 型 长度、 数 世 )、 支 架 植 
下 加 上 支架 是 异物 ,支架 植 人 术 后 易 


其 他 介入 技术 治疗 后 残余 狭窄 严重 的 患者 。 目 前 支架 被 用 和 心肌 生物 标志 物 。 必 须 观 察 穿刺 部 位 有 耕 出 血 。 发 生 低 
起 大 部 分 的 中 病变 or 机 血压 可 能 与 出 血 、 低 容量 





和 技术 氛 




































小 \ 相 ( 贴 壁 情况 、 nds 小、 
宇文 架 肉 血 牧 形成 .尤其 DES 植 人 后 导致 内 皮 您 全 不 良 。 板 药物 的 应 用 直接 相关 。 多 4 支架 的 再 狭窄 率 
江 . 易 叶 敏 血小板 畏 集 而 诱发 血栓 形成 , 共 至 在 1 年 后 。 个 支架 。ISR 可 以 采用 党 ey 张 . 切 制 “DEB 
仍 可 发 生 支 如 内 血 覆 。 支 架 内 血栓 的 相关 因素 








等 人 还 机 放 的 技术 .患者 的 合并 证 a on 的 和 和 

2 、 合并 症 ( 如 是 否 合并 晚期 支架 内 血栓 形成 尽管 ee 和 下 
0 车 ) 病变 复杂 程度 (如 钙化 病变 、 指南 推荐 双 联 抗 血小板 治疗 ,但 对 | 一 此 特殊 | 的 司 
尖 妆 等 人 站 者 对 这 血 小 令 药物 的 和 感性 等 是 尚 支架 ep eg 多 个 支架 
技术 ,如 避免 支架 边缘 夹层 \ 合 支架 充 充分 扩张 和 完全 贴 于 ,理想 的 双 联 抗 血小板 期 限 尚 :明确 ,可 能 索 根 据 危 险 分 






























:措施 可 降低 支 染 内 血栓 的 发 生 率 。 园 术 期 抗 凝 和 抗 血 ” 层 处 理 。 
小 仅 药 物 浪 疗 及 术 后 长 期 抗 血 /4 ' 板 药物 治疗 对 降低 支架 内 (三 ) 高 频 旋 磨 术 高 频 旋 磨 术 (high freduency rota 
血栓 的 发 生 染 于 关 重 要 。 


和 tional atherectomy, HFRA) 是 采用 起 高 速 

人) 术 前 :推荐 术 前 儿 天 即 开始 党 规 服用 抗 血小板 药 肪 如 es 纪 

物 , 或 不 惠 一 大 ( 侍 少 6 小 时 前 ) 顿 服 300mg 或 更 大 剂量 的 村 腔 

所 上 吡 属 宙 及 阿司匹林 300mg。 
02) 术 中 ; 廊 脉 注射 普通 肝 





转动 的 诗 头 将 动 
小 的 微粒 ,从 而 消除 斑 块 . 增 大 
径 相当 于 红细胞 的 大 小 ,不 会 堵塞 

和 HERA 的 主要 适应 证 为 :OD 钙化 病变 ; 四 球 沁 
) 长 病变 ; 包 开 中 处 病变 ;@ 成 角 病 变 和 

病变 ;支架 内 于 
委 吕 证 为 :血栓 性 病变 ;名 退行 
有 夹层 征象 的 病变 。 重 度 钙化 
张 RN 合 HFRA, 大 多 数 病 
有 概 扩张 和 (或 ) 支 课 ) 以 达 和 到 

> be in 定 的 发 生 。 
-MY 科比 .选择 性 a 因子 丘 抗 药 伙 达 及 (四 ) 定向 旋 切 术 定向 旋转 术 (DCA) 是 指 通 过 学 管 

















条 (100IU kg 维持 ACT 
50 一 350 秘 ) 仍 吓 术 中 抗 瞩 的 最 常用 方案 ; 低 分 子 明 肝 未 
Cow molecular weight heparin. LMWH) 可 以 蔚 代 普通 用 
于 用 十 本 让 质 涛 :直接 法 血 秀 原 抑制 剂 比 伐 户 定 
人 DiwaliradiD 几 于 术 中 抗 瞩 县 有 相同 的 疗效 ,与 肝素 联合 

Gb 者 二 过 做 持 抗 药 相 比 .更 少 引 十 出 和 面 。 在 未 行 CI 


和 习 许 症状 动脉 综合 征 (Cacute coronary syndrome, 


















































技术 将 堵塞 管 膀 的 物质 切除 并 取出 体外 。 其 主要 适应 证 

为 :@ 俩 ， ; @ 演 疡 性 病变 ;@ 开 口 处 病变 .尤其 是 无 
钙化 、 血 管 直径 在 3mm 以 上 的 开口 处 病变 ; @ 分 叉 处 病 

Eee 累及 分 支 血管 直径 均 大 于 





2.5mm; 加 局限 性 大 隐 静 脉 桥 病变 : 思 左 主干 病变 ; 
QPTCA 后 效果 不 理想 ;@ 再 狭窄 病变 。 禁 尽 证 为 :钙化 

















证 与 球赛 成 形 术 相似 :但 
数 酶 升 高 超过 正常 3 大 
孔 发 人 


病变 ;@ 成 角 病 变 。 主 要 的 并 
ey Te 
约 15%) 的 发 生 率 
有 :DCA 术 前 间 在 血 和 党 的 严重 括 改 ,病变 血管 直 
或 DCA 导管 过 大 , 球 变 充 匹 压 过 高 。 | DES 的 广泛 应 
用 ,DCA 的 应 用 越 来 越 少 。 
(五 ) 冠状 动脉 内 血栓 去 除 术 ”主要 用 于 


富 含 血 栓 的 
病变 ,尤其 是 STEAMI 患者 的 直接 PCI 术 中 。 最 常用 血栓 

















管 穿 























径 过 小 





































抽 吸 的 方法 ,有 机 械 性 血栓 抽 吸 和 手动 血栓 抽 吸 两 种 。 采 
用 血栓 抽 吸 后 可 降低 局 部 血栓 负荷 ,改善 术 后 冠状 劲 脉 血 
流 和 心肌 灌注 .但 常规 血栓 抽 疏 是 否 能 降低 患者 的 死亡 率 
仍 存在 争议 。 

(六 ) 其 他 介入 治疗 技术 激光 冠状 动脉 成 形 术 利用 
激光 可 消 央 天 让 组 的 特点 ,通过 浊 








病变 处 ,并 向 该 处 发 放 激 光 , 从 而 达到 消除 

的 。 可 供 临 床 使 用 的 激光 设备 主要 有 以 下 几 种 :年 
分 子 激光 、 脉 冲 染料 激光 等 ,由 于 并 发 症 多 及 再 多 
目前 很 少 使 用 。 超 声 血管 成 形 术 是 一 种 I 
声 装 愉 的 和 稳 , 所 发 册 的 亿 如 620k 有 再 的 超声 波 . 在 组 
织 和 细胞 中 产生 空 化 作用 引起 1 一 3 个 大 气压 放 
使 班 块 克 解 而 达到 血管 再 通 的 目的 ,由 于 产生 
体积 过 大 易 发 生 无 Q 波 心肌 梗死 未 能 在 临床 上 推广 

一 ~ + 


一 节 ”经 皮 辩 愤 成 
形 术 和 修复 术 


经 皮球 虚 状 er utaneous nh balloon 
valvuloplasty, PCBV) 是 用 介入 手段 对 狭 穹 站 
is j 变 的 方法 。 通 过 增 大 

3 压力 以 町 射 力 形式 传递 到 狭窄 的 辩 腊 组织 上 ,使 入 叶 间 
粘连 的 结合 部 向 六 环 方向 部 分 或 完全 地 据 开 ,从 而 解除 于 
3 梗阻 ,而 不 是 辩 口 的 暂时 性 扩大 。 1 分 代 才 * 开 的 手 i 
具有 创伤 小 ,相对 安全 , 术 后 恢复 快 等 优点 。 

的 是 二 尖 洲 成 形 术 。 我 国 于 1985 年 了 
区 术 , 目 前 主要 用 于 二 尖 滁 和 号 动脉 记 
类 少见 ;主动 脉 有 

剖面 各 增加 有 限 . 
的 发 生 早 , 术 后 血 流 动 万 
























能 部 

















es es 








如 外 科 辩 不 家 施 f j 搞 洲 于 术 
首 , 或 作为 者 短期 不 适合 手术 治疗 的 过 渡 性 涌 疗 
而 经 导 及 汶 植 入 术 (transcatheter aortic valve im 
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plantation:; TAVD) 近 年 迅 
换 术 相当 的 远 期 疗 








蕊 速 发 展 .取得 与 外 科 开 上 
效 。TAVI 术 创伤 小 .并 发 证 ， 











为 不 能 耐 受 开 术 的 主动 脉 猕 钙 
的 希望 。 
超声 心动 区 心动 图 ) 为 一 种 无 创 、 








7 法 .可 评价 淤 噶 结构 和 功 
i en a 的 





1 栓 . 


指导 和 上 监测 以 7 及 林 后 评价 、 随 访 等 是 必 不 可 少 的 手段 


经 皮球 绝 二 尖 洲 成 形 术 (percutaneous ballon mitral 
valvuloplasty. PBMV) 采 用 经 股 静 脉 途径 .使 用 球 绰 扩张 狂 











二 尖 辩 ,使 二 
减少 肺 液 血 。 

直 动 图 将 二 尖 淤 次 叶 的 活动 度 . 辩 膜 增 原 、 潍 下 病 
钙化 的 严重 程度 分 别 分 为 1 一 上 级 . 定 为 1 一 上 分， 
为 16 分 。 一般 认为 游 膜 超 声 积分 三 8 分 时 
PBMTV 的 临床 效果 较 好 。 

(一 ) PBMYV 的 适应 证 

1. 理想 适应 证 ”中 中 至 
软 , 无 钙化 结 
软 度 较 好 :5 
症状 .无 风湿 

2 ee 


口 面积 增加 ,可 降低 左 心房 压力 ， 












度 单纯 洲 

8 及 开 涡 

律 . 无 体循环 栓 赛 史 ;@ 
EE 超声 积 分 之 8 分 。 

+ 硬化 .钙化 不 严重 

: 左 心 房 内 无 血栓 (但 宕 要 # 

< 由 鼠 者 3 1D ji 


i 膜 锋 





了 3 有 明确 的 临床 












六 





不 适 于 外 入 手术 者 ;加 人 入 蜂 二 9 :六 关闭 A 
关闭 不 全 ; 电 心 星 超声 积分 8 一 12 分 。 
(二 ) PBMY 的 禁忌 证 加 二 ? 
主动 脉 反 流 .主动 脉 涨 狭 罕 ; 
[明显 的 锌 化 ;@ 左 心房 或 左 心 十 有 血栓 者 ,可 给 对 
华 法 林 抗 凝 4 一 6 周 或 更 长 后 复查 超声 心动 向, 如 血栓 消失 
或 左 心 耳 处 血栓 未 抑 增 大 或 缩小 时 ,也 可 进行 PBMYV; ~ 
中 应 减少 导管 在 左 心房 内 的 操作 ,尽量 避 多 导管 项 
身 进 入 左 心 耳 ;房间 了 哆 ,二 尖 瓣 入口 或 肺静脉 开口 处 有 附 壁 
血栓 者 为 绝对 禁忌 证 :外 体循环 有 栓塞 史 者 ( 若 左 心房 无 里 
栓 ) 抗 凝 6 周 后 可 考虑 :时 合并 其 他 心 内 畸形 :器 商 龄 吊 者 ， 
应 除外 冠 心病 : 驯 超 击 ， ie i 分。 
(=) PBNMIV 的 操作 过 六 Us 芋 入 人 心 


























浊 扩 张 时 将 中 
速 推广 对 比 冰 益 
a A 
人 太古 可 预防 屠 用 洋 地 黄 或 3 这 体 胆 法 [ 








全 部 打 
; 采 


[在 心房 


Lil 
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全 药 ,控制 心室 率 <<120 次 /分 。 停 用 利尿 药 ( 心 力 衰竭 者 除 
中 


= 300mg/d, 共 


外 ) 以 免 影响 心室 的 充 有 一 。 术 后 用 抗生素 3 天 ,阿司匹林 
关 汰 周 s 

房间 隔 穿刺 是 PBMYV 的 关键 步 又 ,但 也 是 PBMYV 发 
生 并 发 症 或 失败 的 主要 原因 。 穿 刺 部 位 宜 选 卵 国 窝 处 , 它 
位 于 房间 隔 中 点 稍 偏 下 ,为 膜 性 组 织 , 较 薄 易于 穿刺 , 穿刺 
部 位 过 高 进入 主动 脉 或 堪 心室 ,过 低 进 入 冠状 静脉 窗 或 损 
伤 房 室 交 界 处 组 织 ,或 将 下 腔 静 脉 进入 右 心房 处 误 认为 房 
间隔 而 穿 破 下 腔 静 脉 , 因 此 ,房间 隔 穿刺 是 PBMYV 的 关键 。 
房间 隔 穿 刺 的 禁忌 证 为 :Q@ 严 重心 脏 移 位 或 异 位 ,影响 定位 
和 穿刺 针 的 固定 ;@ 主 动脉 根部 瘤 样 扩张 ;@ 痊 柱 和 胸廓 严 
重 畸 形 ;@ 四 左 心房 血栓 或 近期 有 体循环 栓塞 。 

(四 ) PBMYV 的 疗效 评价 ”通过 体征 、 血 流动 力学 和 心 
脏 超声 检查 评定 手术 即时 疗效 : 心 尖 部 舒张 期 杂音 减轻 或 
消失 , 左 心房 平均 压 三 limmHg。 跨 辩 讨 差 三 8mmHg 为 
成 功 , 三 6mmHeg 为 优 。 辩 口 面积 宇 1.5cm? 为 成 功 ,之 
2. 0cm 为 优 。 远 期 疗效 一 般 较 好 , 主要 视 手 术 后 即刻 治疗 
效果 而 定 ,手术 成 功 者 的 心 功能 得 到 明显 改善 ,死亡 率 显著 
下 降 。 

(五 ) PBMYV 的 并 发 症 包括 心脏 压 塞 (0.5% ~ 
12%) .重度 二 尖 因 关闭 不 全 (大 多 与 非 辩 叶 性 撕 裂 有关, 如 
妥 索 断裂 ) .体循环 栓塞 ( 脑 栓塞 多 见 ) 、 医 源 性 房 水 平分 流 
《10%~40%) .心律 失常 。 PBMYV 因 并 发 症 需 紧急 手术 者 
发 生 率 约 1. 3%。 死 亡 率 0~3%, 主要 死亡 原因 是 二 尖 凑 
撕 裂 导致 的 急性 肺 水 肿 。 淤 膜 再 次 狭 窑 是 远 期 的 主要 并 发 
































症 ,其 诊断 标准 是 : 状 口 面积 丢失 50% 以 上 , 且 辩 口 面积 小 
于 1.5cm? 。 其 发 生 率 在 3 一 5 年 间 为 2% 一 40 中 。 部 分 患 
者 可 以 再 次 行 扩张 术 。 


〖 经 皮球 圳 肺动脉 闪 成 形 术 】 

经 皮球 爸 肺 动 脉 辩 成 形 术 (bercutaneous ballon pulmo- 
nary valvuloplasty, PBPV) 采 用 经 股 注 脉 穿 刺 方 法 ,用 球 亡 
导管 扩张 3 的 肺动脉 辩 。 
一 ) PBPYV 的 适应 证 
与 肺动脉 问 收缩 
合并 继 发 性 流出 道 和 
平 右 向 左 分 
能 控制 .或 病情 
脉 亲 








DMilo 分 型 为 了 型 的 右 心室 
30mmHg 的 单纯 肺动脉 识 狭 罕 
给; 四 严重 肺动脉; 全 合并 心房 水 
页 幼儿 法 洛 四 联 症 频繁 缺 氧 发 生 . 药 物 不 
4 其 人 心 ee 



































每 汶 膜 发 育 不 良 
名 外 科 手 术 后 肺动脉 淤 所 再 狭 窗 。 

二 ) PBPY 的 禁忌 证 亿 沙 漏 样 畸 形 的 汶 膜 发 育 不 
良 而 福 ; 久 合并 心 内 其 他 呆 形 着 ;全 单纯 肺动脉 


IW) WR: 





Milo 用 型 ; 印 卓 动脉 詹 二 证 嘛 形 的 肺动脉 区 





(三 ) PBPY 的 操作 过 程 ” 经 皮 穿 刺 股 静脉 . 行 在 心 时 
出 定 有 心室 卜 万 和 路 肺 动脉 医 





轧 阶 差 .行伍 心室 


造影 显示 肺动脉 辩 狭 窜 所 特有 的 射流 征 , 测 量 淤 环 直径 ,并 
观察 右 心室 流出 道 是 否 狭 窄 和 是 否 有 狭 窗 后 肺动脉 的 扩 








张 ; 沿 导 引 钢丝 将 球 改 导管 送 至 狭 罕 处 , 快 当 于 








3 一 4 个 大 气压 的 压力 )1: 3 或 1:4 稀 释 剂 人 使 
其 扩张 ,从 开始 扩张 球 放 至 吸 郊 a 约 10 秒 ,3 一 5 分 钟 
后 可 重复 ,直至 球 惠 扩 张 时 的 腰鼓 征 消失 。 术 后 复 测 右 心 





室 和 跨 肺动脉 辩 压 力 阶 差 。 
(四 ) PBPV 的 疗效 评估 ” 术 后 跨 汶 压 差 二 25mmHeg 
为 优 ,25 一 50mmHg 为 良 , 盖 50mmHg 为 差 。 
(五 ) PBPYV 的 并 发 症 包括:@ 心 律 失常 
心律 失常 较 常见 ,由 导管 刺激 心房 壁 和 心室 壁 引 起 的 大 多 
为 一 过 性 房 早 、 房 速 . 室 性 期 前 收缩 、 短 阵 室 速 。 灾 性 心动 
过 组 或 罕 性 暂停 ,后 者 多 为 单 球 变 法 引起 , 球 变 阻塞 肺动脉 





房 性 、 室 性 















凑 口 ,多 为 一 过 性 。 房 室 传导 阻 沾 极 为 少见 。@ 湄 斗 部 反 
应 性 狭窄 ,在 较 严 重 的 肺动脉 凑 狭 冠 病例 , 增 商 的 右 心室 压 





力 可 致使 流出 道 的 肌肉 代 偿 性 肥厚 ， 
有 心室 压力 又 降 , 代 偿 性 肥厚 的 部 分 在 右 心室 强力 收缩 时 
造成 完全 性 阻塞 ,严重 者 可 发 生 狐 死 。 另 外 , 右 心 宣 流 出 首 
的 刺激 或 过 大 的 球 笨 损伤 了 右 心 宁 流 出 道 的 内 膜 ,也 可 引 
起 右 心室 流出 道 的 痉 率 。PBMYV 术 后 的 漏斗 部 反应 性 狭 
窗 多 不 需 外 科 手 术 治 疗 , 一 般 术 后 1~2 年 消失 。 有 人 认为 
流出 道 激 车 ,痉挛 可 用 普 蒜 洛 尔 治疗 。 图 肺动脉 淤 关 闭 不 
全 ,发 生 率 低 ,大 多 为 轻 .中 度 ,对 血 流动 力学 影响 不 大 。 


【经 导管 主动 脉 闪 植 入 术 】 
经 导管 主动 脉 次 植 人 术 (transcatheter aortic valve im- 
plantation,TAVD 手 术 采 用 经 周围 动脉 (主要 为 股 动脉 ,有 
报道 经 腋 动脉) 穿刺 的 方法 ,将 带 有 激 膜 的 支架 植 人 钙化 狭 
窄 的 主动 脉 鸭 部 位 ,扩张 主动 有 脉 游 , 解 除 狭窄 。2002 
Cribier 第 一 次 成 功 进行 了 经 皮 主动 脉 游园 
余年 的 发 展 ,TAVI so 
耐 受 外 科 手 术 的 老年 性 4 
益 。TAVI 可 显著 提高 患 
:主要 分 为 球 彼 
系统 两 类 ,其 中 Edwards-Sapien( 球 : 中 扩张 式 ) 和 CoreValve 
( 自 膨胀 式 ) 的 应 用 最 为 广泛 ,前 首 的 输送 铺 百 径 从 为 22 一 
24F, 后 者 为 18F。Edwards Sapien 还 可 经 心 尖 途 径 植 人 
下 期 TAVI 的 适应 证 主要 是 外 科 手 术 高 危 的 钙化 性 主 
> 考 适 应 证 为 :人 DD 预计 外 科 手 术 死 廊 闪 六 
15 欠 :或 STS 评分 二 10 分 ;@@ 严 重 的 钙化 性 主动 脉 浴 狭窄 、 


当 淤 膜 的 狭 罕 解 


你 后 ， 



























改善 
















a 性 动 图 测量 的 主 动脉 注 口 面积 二 0. 8cm: ,主动 脉 游 跋 
ji 讨 差 40mmHg, 或 射 血 速度 二 4.0ms; 加 NYHA 心 功 





能 级 别 汪 下 级 ;同时 索要 注 5 办 及 
主动 脉 下 必 剖 疏 态 , 以 及 上 的 外 周 动 脉 无 明 最 
病变 及 畸形 。 另 外 ,一 叶 式 主动 脉 浴 合 并 主动 脉 湾 夕 罕 的 
患者 行 TAVI 让 有 报道 ,自前 的 很 多 临床 试验 往往 排除 了 
中 袁 大 小 的 选择 可 根据 下 起 心动 立 或 主动 环 


;, 左 心室 流出 道 、 洲 环 和 









游 膜 





CTA 对 主动 脉 湾 环 直径 的 测定 来 决定 。TAVI 手术 还 
求 艇 股 动脉 直径 6 一 Smm 以 上 .无 粥 样 硬化 病变 和 明显 
扭 昌 、 钙 化 。 
TAVI 于 术 的 并 发 症 包括 卒中 、 完 

宕 要 植 人 起 擂 器 (CoreValve 的 发 生 
Edwards-Sapicn 的 0 一 5.9%) 、 淤 周 
动脉 撕 效 
是 期 有 一 定 的 死亡 率 
发 








性 心肌 梗死 、 





动脉 保护 装 








像 


家 和 麻 






TAVI 术 需要 由 心血 管 介入 医师 、 影 
师 英 至 心脏 外 科 医 师 的 团队 协作 .在 术 前 通 
个 动脉 通路 ,一 个 股 动脉 通路 用 于 辩 异 植 人 . 另 一 个 可 选 


对 侧 股 动脉 通路 或 烧 动脉 通路 .用 来 进行 造影 .图 入 临时 









证 笨 要 要 建 





摧 导 管 至 右 心室 ,选择 最 优 的 投射 角度. 能够 使 主动 脉 其 





三 个 洲 
硬 导 
扩张 了 
后 在 忆 


在 同一 平面 .经 导管 交换 特殊 形状 的 Amplatz 
Seine 更 用 







:心室 .调整 


再 洛 导 丝 ; 


















发 证 也 较 多 发 生 
可 降低 卒中 





淤 部 位 .定位 
et 室 起 搏 (180 一 220 次 A 下 释放 主动 ”或 器 质 性 (包括 二 


J 
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要 脉 淮 。 术 后 圭 要 双 联 抗 血 小 板 药物 治疗 3 一 6 个 月 。 
的 
【经 导管 二 尖 办 修复 木 】 

经 导管 二 尖 辩 修复 术 (transcatheter mitral valve 
repair,TMVR) 手 科 二 尖 汶 修复 的 “ 绿 对 绿 ”(Alfi- 
eri) 技 术 . 即 通过 金属 钳 ( 塘 常用 MitraClip 钳 住 二 尖 
EE ” 辩 前 叶 与 后 叶 的 中 间 部 分 .人 为 形成 双 和 孔 二 .可 以 明显 

4 缩小 辩 口 面 积 , 有 交 
力 .减少 左旋 
醉 ” 外 科 开 胸 手 术 























积 、 减 小 二 尖 
相 比 .可 取得 相似 的 改 a 能 .减少 因 心 衰 








立 两 住院 的 疗效 ,但 更 安全 ,尤其 是 对 外 科 手 术 高 危 者 。 


和 Clip 装 
面 轿 盖 有 生 
MitraClip 有 


指引 导管 .Clip 推 

夹 由 钻 儿 合金 央 

的 聚 脂 纤 维 . 有 利于 加 快 内 皮 视 

' 与 二 尖 注 的 两 个 浴 叶 一 致 .每 一 个 “ 辟 " 通 过 一 定 

s 控 力 * 钳 " 住 两 个 准 叶 。 

好 TMYVR 的 适应 证 包括 :@ 中 重 
全 脱 垂 ); 人 患 





先 用 MitraClip 系统 由 可 操 
起 ” 置 组 成 (图 16-6-2)。 久 
的 
超 























度 二 尖 瓣 反 流 .功能 性 
症状 ,出现 心 脏 扩 










































股 静 防 送 入 输 ; 


用 MitraClip 行 二 尖 辩 修复 术 





穿 朝 房 间隔 (CE 网 .Mitracip 由 磊 心 宝 壮 渐 
秆 中 问 辣 合 . 形 或 双 孔 





:本 I) 





”大 .心房 
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sr 
Far eet 
狭窄 ) ;@@ 汶 膜 反 流 主要 位 于 汶 腊 的 中 央 . 辩 尖 y 
无 狼 中 裂 .无 初级 妥 索 的 断裂 。 临 床 研究 中 除外 风湿 性 等 
和 感染 性 心 内 腊 炎 .以 及 LVEF 二 20% 和 左 心室 
缩 末 内 径 这 60mm 的 患者 。 

TMVR 的 并 发 症 主要 与 房间 隔 穿刺 相关 . 钳 夹 的 脱 洲 
非常 少见 ,部 分 可 能 发 生 移 位 和 血栓 形成 ,也 可 能 发 生 
MitraClip 的 操作 是 经 股 静 脉 径 路 完成 的 .需要 在 经 全 

管 超声 心动 图 (TEE) 的 指导 下 进行 .为 ; 患 
在 全 麻 下 进行 手术 治疗 。 有 和 人 TEE 的 指导 下 
隔 , 经 硬 导 丝 将 24F 的 指引 导管 送 过 房间 隔 (在 房 
上 人 有 有 | en 传输 系统 
整 与 左 心室 长 































7 变 乔 


这 和 





































间 . 两 * 辟 ? 通 过 其 表面 的 } 
织 . 当 确认 已 抓 住 足够 和 
完全 关闭 从 而 使 右 叶 中 间 闭 合 , 形 成 双 孔 二 


0°29. 









通过 TEE 评估 MR 和 程度 ,如 果 
开 MitraClip 并 : MR 射流 i 





MitraClip 不 足 以 达到 很 好 的 治 J 
MitraClip. 


:效果 时 .可 以 再 植 和 人 一 个 

认 已 达到 理想 的 手术 效果 后 撤 出 所 有 导管 . 
股 兆 肪 处 可 以 采用 皮下 8 字 颖 合法 。 术 后 双 联 抗 
血小板 治疗 1 一 3 和 同 s 


第 三 节 ” 心 导 管 消融 治疗 


j 训 (catheter ablation) 是 





过 











/> 













居 在 心 腔 内 放 多 根 多 
通过 心脏 电 生 理 技术 在 心 内 忆 
极 置 于 引起 心律 失常 的 病灶 处 或 异 
上 、 射 频 电 流 、 细 有 性 物质 、 2 


以 






及 


半 融 治疗 快速 
机 凑 几 
扑 动 的 峡部 及 
















〖 心 导管 消融 的 能 源 了 
(一 ) 直流 电 消 融通 过 导管 电极 释放 2 -1 能 
A 而 卜 导 敏 已 脏 民 

下 开放 电 计 丰 电 炎夏 的 乞 运 









A 


太吉 :的 修 措 












对 心肌 有 致 心律 失 
大 :组织 边界 不 清楚 伴 有 不 均匀 的 纤维 化 :对 左 ， 
制 较 大 。 患 者 坷 要 在 麻醉 
发 证 绞 少 的 射频 消融 所 替代 。 








(二 ) 射频 电 消 融 (radiofrequency aplation， 
3 流 是 一 种 能 够 转换 为 电能 量 的 电流 形式 之 一 。 用 于 射 
以 商 频 低 功率 
部 组 织 产生 阻抗 性 热效应 ,使 心 








频 电 消融 的 是 一 种 电 手术 
双 极 方式 释放 


应 的 电流 。 














内 水 分 蒸发 .干燥 ,形成 范围 小 .边界 清楚 的 圆 尼 或 卵 圆 形 
的 凝固 性 坏死 ,不 破坏 周围 正常 组 织 。 无 气泡 形成 ,也 无 站 






0 他 全 


由 于 有 具 大 









航 (导管 项 端 带 有 热 敏 电阻 ) 的 问 计 
电极 周 国 血 凝 块 的 形成 ,有 助 于 
此 ,射频 消融 已 取代 直流 电 消融 成 为 月 
陨 的 主流 。 

(三 ) 冷冻 消融 
冻 方 法 来 进行 消融 
出 ,冷冻 消融 未 能 成 为 主流 .但 它 还 
消融 在 -= 30 C 时 可 造成 局 部 心肌 
为 可 逆 性 ,在 - 50C 时 损伤 多 不 可 逆 , 故 对 于 
存 组 织 时 ,如 房 室 结 双 径路 、 希 氏 
尊 脉 游 苹 ( 如 心 外 膜 旁 道 刻 

30C 时 若 慢 径 或 劳 道 功 能 恋 失 而 靶 点 
狼 管 (特别 是 冠状 动脉 ) 未 受 损 ,只 Wy 
成 不 可 逆 损 伤 。 冷 独 时 
冻 区 战 组 织 形成 冰冻 ,使 导管 


上 ,可 减少 






























当 温 度 下 降 至 0C 








天 





(四 ) 冠状 动 肪 内 化 学 消 中 用 选择 





炸 或 异常 传导 径路 区 心 | 肌 血 供 的 关联 
产生 永久 性 心肌 损害 达到 消融 月 的 。 


:不 刺激 神经 省 
:用 轻 ,无 左 心室 功能 受 抑 ,因此 不 宕 在 腑 酬 下 
. 心 及 组 织 -一 般 在 40C 贡 下 无 明显 损伤 ,40~， 
省 可 着 性 损伤 ,而 高 于 70C 则 可 能 发 生 坏 死 , 温 控 导管 电 
阻抗 的 增高 - 
空 制 损伤 范围 的 
wow 


消 柄 研发 之 时 ,前 
治疗 的 研究 ,但 因 射频 电 消 融 的 优点 突 
是 有 一 定 的 优 
组 织 的 功能 站 


以 考虑 使 用 冷冻 消 各 
的 希 氏 束 或 必 
续 降 低温 有 


和 相 附 于 局 部 心肌 ,有 利于 
。 ER ei 逆 性 , 故 心 律 失 常 


管 (直径 约 lmm) 通 过 冠状 动脉 内 “ 标 测 ee 


党 作用 。 直流 电 消 融 产 生 的 损害 


心室 功能 


进行。 目前 已 被 安全 性 较 高 


RFA) 射 


细胞 


L 肉 纤维 ， 








9C 见 


大 小 。 了 





已 有 用 冷 







拟 。 冷 冻 
失 , 但 损伤 











点 周 国 





吕 度 以 造 
, 冷 
:导管 
的 复 


以 下 时 









tipi 


冠状 动脉 室 间 隔 支 注射 无 水 酒精 消融 心肌 的 方法 治疗 梗阻 


性 肥 庶 型 心肌 病 ,取得 较 好 疗效 。 


〖 心 律 失常 的 射频 消融 方法 】 
(一 ) 房 性 心律 失常 的 消融 
ed apr di 


三 
后 折 过 






民心 房 扑 动 
oe 
“ 撤 让 i 

不 恰 动 过 速 是 在 密 房 
条 加 的 ji 上 储 丰 心脏 迷走 有 反 叫 仿 册 的 和 MF 





je 
依 巾 二 






适合 时 管 消 柄 


的 房 性 心 


. 肯 型 或 不 明 


不 能 耐 受 ， 
天 术 的 成 切 








3 痛 


pa 








来 刺激 的 座 反 应 。 窦 房 结 改良 术 是 指 用 导管 结 上 
部 的 起 摧 点 . 即 右 心房 界 岸 的 ee 部 .而 保留 i 下 部 
的 起 接点 .使 心 率 减 慢 . 达 到 治疗 不 恰当 动 过 速 的 
施法 s 
密 房 折返 性 心动 过 速 是 指 实 
发 生 的 激动 折返 所 引起 的 心动 过 结 是 折返 的 一 
部 分 .所 以 心房 激动 所 形成 的 了 波 与 灾 性 心律 时 的 了 波形 
* 一 致 或 几乎 完全 相同 。 密 房 折返 性 心动 过 速 与 不 恰 
uw 速 的 区 别 好 是 折返 机 制 所 致 . 故 可 被 
程序 刺激 所 诱发 和 终止 。 导 管 消融 时 在 灾 房 结 附近 记录 到 
;位 领先 体 表 心 电 图 了 波 起 始点 35ms 以 上 处 可 


ra 













邻近 的 心房 组 织 间 























甘 : 





兴奋 性 增高 或 微 折返 导致 的 房 性 心动 过 速 在 
机! | 时 均 表 现 为 局 烤 性 。 灶 性 房 性 心动 过 速 多 位 于 界 贱 、 
房 间隔、 冠状 部 防守 、 上 腔 尊 脉 .上 屿 请 脉 、 心 耳 和 二 、 三 
始点 提前 芭 多 


沪 。 导管 消 部 时 寻找 较 体 表 P 卫 波 






动 入 内 天 S 






折返 性 房 速 和 心房 扑 动 是 
成 的 电学 屏障 进行 折返 的 心动 过 








先天 的 0 1WH 环 、 大 前 edt 人 是 后 天 | 炎症 、 外 科 
王 术 心房 内 大 折 
返 性 ， ah ee 下 腔 蕴 肪 和 三 淤 环 之 间 





峡部 的 缓慢 传导 。 近 来 的 研究 表明 .部 分 依赖 于 三 淤 环 
与 下 腔 静 脉 之 间 上 峡部 缓慢 传导 的 心房 扑 动 ,其 折返 环 可 位 
于 低位 右 心房 或 下 腔 静 脉 口 附近 , 即 心房 扑 心房 激 动 
能 够 横向 通过 界 嵌 或 欧 氏 岩 。 因 级 | 贞 伟 时区 和 
带 的 部 位 都 在 下 腔 静 上 脉 和 
将 此 类 心房 扑 动 和 典型 心房 

二 动 ,线性 消 和 致 消融 六 的 双向 阻 洲 下 可 以 根治 
些 心房 扑 动 。 环 绕 二 尖 汰 环 或 其 他 电学 屏障 的 折返 性 记 
re 动 一 般 多 4 标 测 系统 辅助 标 测 并 
结合 拖带 方法 判断 折返 环 的 部 位 .再 根据 具体 情况 制订 消 
染 径 线 进 行 消融 。 
自 1998 年 发 现 肺静脉 内 的 异 位 兴奋 
动 以 来 ,心房 状 动 的 消融 治疗 得 到 迅速 发 
静脉 局 灶 4 DE 性 肺 章 eT 
左 房 线性 
性 肺 静 
线 改 










二 
























奋 可 以 导 丝 心房 项 
有 是。 从 初始 的 师 
发 展 为 日 前 的 
j 攻 段 
月 加 房 
























让 
及 电 隔离 多 ， 
浮 , 在 肺静脉 前 庭 与 oe 2 
侧 脐 静脉 ,并 根据 患者 县 体 情况 增加 复 罗 本 多 电位 
左 心房 峡部 和 顶部 的 线性 消 朗 . 必 要 时 再 增加 
融和 上 上 腔 欧 脉 的 电 隔 离 。 晶 前 国内 外 心房 
消融 的 成 功率 在 60 贤 一 70 监 。 

(二 ) 房 室 结 折返 性 心动 过 速 的 消融 
动 过 水 (atrioventricular nodal reentrant tachycardia. AV NRT) 
的 电 千 理 基 础 是 存在 功能 于 的 快 : 委 通 道 ， 当 快 
优 坚 达到 形成 折返 的 条 件 时 .发生 A 和 VNRT 









































第 六 章 ”心血 管 病 的 介入 治疗 







学 和 电 生 理 研 究 
或 功能 上 的 双 通 道 .而 是 房 
错 导致 了 双 通道 的 形成 . 故 : 
界 性 折返 性 心动 过 速 (atrioventricular joint reentrant tachy 
cardia. AVJRT). 








AVNRT 可 以 分 为 复 快 型 机 慢 型 和 快 浸 人 快 型 
ee j 道 于 








速 。 但 
返 环 :不 包 全 1 ee 
洪 的 并 发 症 较 高 (8 光一 10 闪 发 生 完全 性 上 专 导 阳 a 
rp tbe (图 16-6-3)。 消 融 后 心房 

程序 刺激 无 A-H 间 期 跳跃 性 延长 .不 用 及 加 用 腊 认 晤 上 
腺 过 情况 下 均 不 再 能 诱发 出 心动 过 速 a i 人 标 坊 >。 但 在 
别 病例 消融 后 仍 有 A-H 间 期 跳跃 性 延 [ 果 加 用 异 丙 
肾上腺 索 心 房 程序 刺激 仍 不 能 诱发 出 让 速 也 可 判定 
为 消融 成 功 。 


















S% ~90% 忆 通道 
0%~15% 快 通道 


16-6-3 ”Koch 三 角 内 快 通道 和 慢 通 道 
TT:Todaro 峙 :CS， 痛 脉 


(三 ) 房 室 折返 性 心动 


i(atrioventricular recntrant tachv 


速 的 消融 房 裤 
rdia. AVRT) 是 














帝 道 参与 的 折返 性 心动 过 六 
传 旁 道 逆 传 ) 和 北向 Se ee 














形成 房 室 折 返 性 ; 二 有 侧 
游离 壁 及 间 隅 处 .而 问 上 on 三 、 中 
部 和 后 方 .部 分 后 用 其 分 广 或 
> 。 因此: 和 es 道 的 位 是 本 找 才 





沟 劳 .如 心 2 
沟 : 心 峻 内 记 直 到 | 
(了 房 案 佬 ih 处 "是 ' 滨 道 刁 


让 











: 折 如 多 i 






| 
I 


| 道 可 在 右 必 
一 /| 道 ,将 可 控 曲 度 的 消融 导管 从 股 动脉 经 主动 脉 逆行 送 至 左 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





氏 束 和 右 心 房 的 电极 导管 判断 旁 道 的 大 体位 置 。 隐 医 性 劳 
` 室 起 搏 或 诱发 心动 过 速 时 判断 。 对 于 左 侧 劳 








心室 , 置 寺 二 尖 湾 环 下 
隔 (房间 隔 - 尖 沽 环 上 导 找 : 
融 导 管 远 端 一 对 电极 记录 到 左 心房 A 波 的 幅度 为 心 
波 振幅 至 少 25% 时 , 则 可 判定 消融 导管 田 

上 。 但 左 后 间隔 旁 道 靶 点 图 的 A 波 i 
劳 首 es hn rp 局 房 沿 三 


经 股 静 脉 途径 穿 过 房间 















度 至 少 ke 房 电位 ， A ee ee i 
紧 贴 在 三 尖 识 环 上 。 消 融 成 功 的 标志 是 显 性 劳 道 者 . 
向 和 道 向 的 传导 均 消 失 , 隐 匿 性 旁 道 者 逆向 传导 不 复 存 
在 ' 且 均 不 能 用 心 内 程控 刺激 诱发 房 室 折返 性 心动 过 速 
射频 消融 治疗 房 室 旁 道 安 全 有 效 ,成 功率 近 97%, 复 发 





1%~~3%, 复 发 后 可 再 次 手术 成 功 ,目前 已 作为 首选 
治疗 。 

(四 ) 室 性 心动 过 速 的 消融 ” 室 性 心动 过 速 ( 简 称 室 
AVNRT 和 AVRT 的 射频 





速 ) 的 射频 消融 成 功率 一 般 低 拉 
消融 ,适用 于 能 反复 诱发 的 、 
发 作 时 血 流动 力学 稳定 的 患者 ， 
,先天 性 心脏 病 经 矫正 后 的 室 速 。 es 
常 快 血 流动 力学 不 
































的 室 速 消融 治疗 风 





险 大 且 效 
心脏 本 正常 的 特 发 性 室 速 绝 大 多 数 来 源 于 右 心 





室 流出 道 ， 较 少 来 源 于 右 心室 流入 道 ; 左 心室 心动 过 速 则 主 
: 间隔 , 亦 有 少数 来 源 于 左 心室 流出 道 .射频 消融 
: 室 速 的 首选 治疗 ,成 功率 高 。 非 冠 心病 的 器 质 
性 ， i 束 支 - 普 肯 耶 系 统 
作为 环 路 一 部 分 参与 的 折返 ) 而 发 生 束 支 折返 性 心动 过 速 ， 
ee hah 生生 
性 心动 过 速 为 扩张 型 心 有 册 病 的 一 个 特征 表现 . 右 东 支 
可 消除 该 心动 过 速 ,射频 消融 可 作为 该 型 心 动 过 速 的 首选 
治疗 ,成 功率 很 高 。 而 扩张 型 心肌 病 的 非 束 支 折返 性 心 动 
过 速 ee 右 和 心肌 病 等 人 的 室 性 
E i 发 生 于 
em 心肌 梗死 后 ， ee 效果 
其 。 主 要 应 用 植 入 式 心脏 复 律 除 头 器 (ICD) 和 药物 联合 
治疗 。 对 于 室 速 频 发 考虑 或 已 安装 ICD 的 患者 ,可 以 行 消 
陨 治 疗 ,改良 引起 于 的 基 贰 ， 有 速 的 发 生 从 而 减少 
ICD 的 放电 。 这 类 冠 必 性 心律 下 进行 
:= 维 你 测 , 对 梗死 区 域内 及 其 与 围 正常 心肌 组 织 交 界 处 










































的 低 电 压 进行 消融 , 修 坏 引起 室 速 前 
从 市 达到 减少 室 i 的 目的 。 


对 汪 “其 至 伴 有 严 人 性 本 









缩 也 可 以 射 而 兴 治疗 , 特 别 是 至 性 其 
前 收缩 :成 功率 黄 。 对 于 部 分 心室 呈 动 的 患 并 . 心 中 类 篆 


1 





上 共存 有 室 性 期 前 收缩 和 (或 ) 室 性 心动 过 速 。 心 室 吴 动 初 
始 搏动 的 QRS 波 形态 与 室 性 期 前 收缩 心动 过 速 时 
相同 ,有 着 共同 的 起 源 和 解剖 基质 ,其 起 源 部 位 多 在 心室 
乳头 肌 周 围 的 普 肯 耶 纤维 处 。 故 将 妇 前 收 i 
性 心动 过 速 作 为 es 可 以 消除 这 类 患者 的 心 3 
颖 动 。 
(五 ) 并 发 症 ”射频 。 有 些 与 操 
术 水 平 有 关 , 包 括 完 全 性 房 室 传导 阻 湿 、 .看 检 形成 与 栓 赛 、 
jE 穿孔、 出 血 、 血 气胸 心肌 损害 和 血清 酶 升 商 ,严重 
的 有 心房 ,心室 壁 穿 破 以 至 心脏 压 塞 .肺静脉 狭窄 和 左 心房 
食管 瘘 ( 见 于 房 1 融 ) 等 。 术 后 口服 阿司匹林 50 一 
150mg/d 治疗 1 一 3 个 月 ,防止 血栓 形成 。 房 颜 患 者 术 后 党 
服用 华 法 林 抗 凝 治疗 2 一 3 个 月 。 应 用 超声 心动 图 可 以 观 
察 有 无 心 内 血栓 形成 以 及 辩 膜 损伤 。 消 融 后 复发 者 可 再 次 
消融 。 































【 肾 动 脉 去 神经 射频 消融 】 
经 导管 肾 动 脉 去 神经 消融 (renal denervation,RDN) 采 
用 射频 消融 导管 ,对 肾 动 脉 进行 分 散 的 多 点 消 陨 ,人 破坏 悄 动 








脉 外 膜 的 交感 神经 降低 肾 动 脉 交感 神经 活性 。 初 步 临床 研 
完结 果 显 示 该 技术 可 有 效 降低 顽固 性 高 血压 患者 的 瑞 压 ， 


一 般 在 术 后 2 一 3 个 月 血压 降低 的 效果 达到 最 显著 





服用 3 个 降 压 药 收缩 压 仍 二 160mmHg 的 患者 ,观察 到 
RDN 术 后 3 个 月 诊所 血压 平均 下 降 30/10mmHg ,除了 导 


hi: 
BR 





相关 的 并 发 症 外 ,未 观察 到 肾 动脉 消融 部 位 与 消融 
本 身 相关 的 并 发 症 的 发 生 ,包括 动脉 漠 样 硬化 病变 的 新 发 。 
早期 临床 试验 的 入选 标准 可 作为 该 技术 目前 的 参考 适应 
让 ,包括 :顽固 性 原 发 性 高 血压 , 至少 服用 3 种 治疗 剂量 
除 于 药 ( 合 -种 利尿 药 ) 后 收缩 压 2160nuHe @ 双 位 
动 脉 无 狭窄 病变 ,无 悄 动 脉 球 履 扩张 或 支架 植 人 史 , 无 多 支 
情 动 脉 ;@eGFR>>45ml/min/1.73m2;@6 个 月 内 无 心肌 
要 于 \ 不 稳定 型 心绞痛 和 脑 血 管 意 外 病史 ;无 严重 的 心脏 庆 
膜 病变 。 该 技术 应 用 于 临床 时 间 不 长 ,其 长 期 疗效 和 安全 


性 尚 待 大 规模 临床 研究 结果 的 评价 。 


第 四 节 ”先天 性 心血 管 病 的 
心 导管 介入 治 疗 


先天 性 心脏 病 的 介入 治疗 有 两 类 。 一 类 是 根治 性 的 

可 用 于 治疗 房间 隔 缺 损 、 动 脉 导管 未 闭 、 室 间隔 缺损 、 冠 状 
动 - 欧 脉 瘘 、 先 天 性 响 肺动脉 瓣 狭 窑 等 。 另 一 类 是 姑息 性 的 ， 
主要 是 心房 间隔 缺损 造 口 术 : 将 顶端 带 球 亚 的 心 导 管 穿 过 
心房 间隔 , 充 稚 球 可 后 ,从 左 心房 向 右 心房 迅速 拉 回 ,在 心 
ee， 上 造成 缺损 或 使 原 有 缺损 扩大 ,增加 左右 两 侧 的 淘 
全 身 的 血 氧 饱和 度 ,适合 于 完全 性 大 血管 转 位 、 完 

pi 大 脉 畸 形 引流 等 发 绀 性 先天 性 心脏 病 , 目 的 为 改善 




















最 者 企 身 状况 ,争取 及 早 外 科 治 疗 。 


第 六 章 ”心血 管 病 的 介入 治疗 















封闭 装置 , 曾 有 上 器械 脱落 、 异 位 答 塞 、 机 家 性 溶 凋 


〖 动 脉 导 管 未 闭 封 堵 术 ( catheter closure of ”起 者 还 会 因为 导管 束 


等 并 发 症 . 地 














激发 生 一 过 性 心律 失常 .血管 并 发 症 | ; 

patent ductus arteriosus) 了 也 可 发 生 。 采 用 Amplatzer 封 堵 器 以 来 .上 述 并 发 症 明 显 一 
qi 减少 
必 动 脉 导管 形状 、 大 小 各 异 . 但 绝 大 多 数 能 经 导 。 至 全。 


管 进 行 封 寺 增 。 传 统 的 方法 有 :中 Porstmann 法 ( 海 : 适 asa 
豆 入 c t 天 
用 于 年 龄 7 风 以 下 .动脉 导管 直径 二 mm 形状 为 漏斗 型 〖 房 间隔 缺损 封 堵 术 (transcatheter closure of 


的 病例 :@Rashkind 法 ( 双 而 企 器 ) :适用 于 年 龄 之 6 个 月 、 atrial septal defects ) 卫 











体重 之 6kg、 动 肪 导管 直径 2 一 7mnm 的 任何 类 型 病例 ; 用 于 房间 隔 缺 损 封 堵 的 器 械 主 要 有 :Sideris 法 纽扣 式 
Sideris 法 (t 扣 或 补 片 ) :适用 于 年 龄 六 3 个 月 , 窗 型 以 补 片 、Starflex 心 胜 封 堵 器 、 ee 1 :。 月 前 最 










个 弹 有 前 途 的 是 后 两 者 。: 器 是 一 种 由 记 
筑 风 适合 于 任何 年 龄 .动脉 导管 直径 过 3mm 的 病例 .同时 忆 合金 制 成 的 双 矶 状 自 膨胀 趟 个 | 装 畦 .该 器 和 研 的 两 个 碟 
他 放 多 个 颖 和 用 于 动脉 导管 直径 过 10mm 的 病例 ; 片 由 一 其 分 开 . 与 动脉 导管 一 样 . 碟 片 内 
eon 站 全 )， 封 墙 人 是 一 种 由 记忆 合金 制 成 。” 颖 有 来 脂 纤维 片 (图 16-6-5). 便 于 局 部 血栓 的 形成 。 本 市 
的 梨 菇 型 的 自 脱 胀 型 装置 . 伞 内 缝 有 聚 脂 纤维 片 以 促进 着 重 介 绍 Amplatzer 封 堵 器 的 应 用 。 
血栓 形成 (图 16-6-4)。 装 置 植 人 后 数 分 钟 内 可 以 形成 血 
检 而 关闭 动脉 导管 。 该 器 枯 的 出 现 几 乎 代 芍 了 以 上 各 种 
装 英 上 t 3 





外 的 任何 类 型 及 大 小 的 病例 :四 Coil 法 ( 弹 徐 区 




















图 16-6-5 ”Amplatzer 蘑菇 伞 封 堵 了 房间 隔 缺损 





(一 ) 适应 证 ”@@ 超 声 心 动 图 示 继 发 孔 型 房间 隔 缺 a 
图 16-6-4 ”Amplatzer 蘑菇 伞 封 堪 了 未 闭 的 动脉 年 龄 二 3 岁 ,体重 二 5kg; @ 直 径 小 于 或 等 于 40mm;@ 
导管 的 左 向 有 分 或 右 ， 芋 负 荷 过 下 的 证 据 ;: 忆 缺 扬 
I 未 进入 肺动脉 距 冠 状 静脉 密 、 上 下 腔 静 脉 及 右上 肺静脉 入 口 处 至 少 
4mm;@@ 患 者 有 章 盾 性 栓塞 的 病史 .或 由 于 分 流 造成 的 房 
一 ) 适应 证 “动脉 导管 未 闭 患 者 的 各 种 形态 ,大 小 的 。 ”性 心律 失常 :@ 二 尖 源 手术 后 明显 的 心房 水 平 左 
未 闭 动脉 导管 ,体重 宇 5kg。 向 右 分 流 ;外 科 手 术 后 房间 隔 残 余 分 流 。 
二 ) 禁 已 不 他 者 条 的 区 合作 所 人 
阻力 与 体循环 阻力 之 比 六 0. 4;@ 合 并 其 他 需要 外 科 修 补 的 四 合并 有 和 需要 手术 修补 的 其 他 先天 性 心脏 异常 CI 
先天 i ， :内 等 ;国体 重 二 5kg:， 。 隔 缺 损 , 动 脉 导管 ) ;了 过 诛 发 孔 缺损 :起 和 冠 状 舱 脉 家 
| 昌 型 房间 隔 缺 损 ;: 避 肺 衣 异 位 引流 ;如 肺 动脉 阻力 ~ 
种 感染 、 预 计生 存 期 二 3 年 的 恶性 疾 。 8Woods U, 或 周围 动脉 血 氧 饱和 度 =94% 的 心房 小 的 
腔 内 血栓 。 右 向 左 分流 : 忆 新 近 发 生 的 心 ~ 鲁 死 、 个 稳 负 
每 et Re 阿司匹林 75 一 100mgy'd.6 个 月 : 6。 失 代 偿 型 充血 性 心力 衰 竟 ， 
偿 . 射 血 分 数 < -30 :全 政 J 血 症 : 
个 月 内 的 下 得 




















全 肺动脉 阻力 之 8Woods U, 或 肺 循环 (二 ) 禁忌 证 ”过 用 该 装置 


NG 





















































中 预防 感染 性 心 内 
(四 ) or 应 用 以 入 的 动 有 





















第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 











疾病 ; 心 腔 内 血栓 证 据 ;体重 二 5kg; 患 者 有 胃炎 、 消 化 性 
溃疡 及 出 血性 疾病 ,不 能 服用 阿司匹林 者 。 

(三 ) 术 后 用 药 ”阿司匹林 75 一 100mg/d.6 个 月 。 感 
染 性 心 内 膜 炎 的 预防 同 PDA 封 堵 术 。 

(四 ) 并 发 症 及 疗效 评价 ”在 进行 房间 隔 缺 损 封 塔 过 
程 中 应 注意 避免 让 空气 进入 释放 系统 . 气体 栓 赛 可 导致 
一 过 性 脑 缺 氧 或 另外 ,部 分 患者 会 有 残余 分 流 . 
操作 不 当 可 笋 双 面 伞 脱 落 或 潍 膜 关闭 不 全 及 肺 静 屿 或 
冠状 欧 脉 罕 回 流 庶 碍 , 此 外 可 有 一 过 性 的 房 室 
阻 滞 ， 




































〖 室 间隔 缺损 封 堵 术 (transcatheter closure of 
ventricular septal defects) 卫 

室 间 隔 缺 损 也 可 以 用 封 堵 器 堵塞 .CardioSEAL 封 墙 
器 .Rashkind 双 面 们 装置. 纽扣 封 堵 器 和 Amplatzer 他 
缺损 封 堵 器 被 用 来 对 堵 肌 部 和 (或 ) 膜 周 部 的 宗 间 隔 缺 损 
(图 16-6-6) .目前 以 Amplatzer 室 间 隔 缺 损 封 堵 回 进行 腊 


司 部 和 (或 ) 肌 部 的 室 间 隔 缺 损 ,成 功率 几 近 100%. 并 发 
症 少 。 

























{一 ) 适应 证 
和 室 间 隔 缺 损 封 堵 治 疗 的 适应 证 ”人工 年 龄 二 3 
岁 , 体 重 二 i0kg: 扣 有 外 人 全 证 适应 证 站 es 













祁 缺损 直径 3 
2mm .无 主动 脱 和 入室 亲 

万 {i 外 科 于 术 | 
6 全 六 时 他 能 介入 滞后 的 心血 人 


~ 11mr 


及 在 儿 》 





记分 





2 可 隔 缺 融 
岁 . 人 体重 okg: 宇 有 有 处 科 下 相生 


了 








蚂 缺 损 ;@ 急 性 心肌 梗死 合并 的 肌 部 室 间 隔 穿 孔 或 外 伤 引 
起 的 肌 部 室 间 隔 缺 损 。 
二 ) 禁忌 证 


1. 膜 部 室 间 隔 缺 损 封 堵 治 疗 的 禁 鼠 证 ”中 合并 产生 
的 肺 劲 脉 高 压 和 右 向 左 分 流 ;@@ 室 缺 局 部 解剖 结构 不 适合 
进行 介入 治疗 或 缺损 过 大 ( 盖 20mm) ;四 合并 其 他 心 内 畸 
形 不 能 进行 介 人 治疗 者 。 

2. 肌 部 室 间 隔 缺 损 封 墙 治疗 的 禁 尽 证 ”全 合并 严重 
的 肺动脉 高 压 和 右 向 左 分 流 ;@@ 宣 缺 局 部 解 前 结构 不 适合 
进行 介入 治疗 或 缺损 过 小 ;@ 急 性 心 有 和 全 并 的 肌 部 室 
间隔 穿孔 或 外 伤 引 起 的 肌 部 室 间 隔 缺 损 . 但 是 患者 的 血 流 
动力 学 状态 不 稳定 。 


第 五 节 ”周围 血管 病 
的 介入 治疗 
周围 动脉 的 粥 样 硬 化 病变 都 可 荔 虑 应 用 类 似 于 和 冠状 动 
脉 嘱 样 硬化 的 各 种 介入 疗法 进行 治疗 。 血 从 性 闭 赛 性 脉 管 


炎 仍 以 药物 治疗 为 主 。 非 外 科 性 下 腔 静 脉 阻 断 术 或 下 腔 区 
脉 浊 咒 可 防止 下 肢 静 脉 血栓 脱落 引起 的 肺动脉 栓塞 、 妆 









选择 
溶 栓 药物 以 溶解 血栓 栓 寒 以 带 球 刘 的 导管 协助 取 
脉 或 静脉 内 的 血栓 等 , 亦 是 较 常用 的 介入 性 疗法 。 近 
:来 还 使 用 带 膜 支架 治疗 腹 或 胸 主动 脉 况 。 肾 动脉 儿 窜 的 
球 变 扩张 支架 园 放 术 可 用 :- 继 发 性 高 血压 和 好 功能 
不 全 的 患者 。 侨 动脉 狭窄 病变 可 进行 球 填 扩张 及 放 回 支 
架 , 但 术 中 要 防止 发 生 脑 栓 赛 , 远 端 血管 保护 装置 可 减少 检 
塞 的 发 生 。 
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第 七 章 ”动脉 粥 样 硬 化 


第 七 章 ”动脉 粥 样 硬化 


动脉 绚 样 硬化 (atherosclerosis, AS) 是 一 组 称 为 动脉 硬 
化 的 血管 病 中 常见 而 最 重要 的 一 种 。 各 种 动脉 硬化 的 共同 
特点 是 动脉 管 卜 增 厚 变 硬 , 失 去 弹性 和 管 腔 缩 小 。AS 的 
特点 是 病变 从 动脉 内 膜 开始 .先后 有 脂 质 和 复合 裙 类 积 涌 、 
出 血 和 血栓 形成 纤维 组 织 增生 和 和 钙 质 沉着 ,并 有 动脉 中 层 
的 逐渐 退 变 和 钙化 。 由 于 在 动脉 内 膜 积聚 的 脂 质 外 观 呈 黄 
色 粥 样 , 因 此 称 为 动脉 粥 样 硬化 。 
其 他 常见 的 动脉 硬化 类 型 还 有 小 动脉 硬化 (arteriolo- 
sclerosis) 和 动脉 中 层 钙化 ( 蒙 克 贝 格 动脉 硬化 .Monckeberg”s 
小 动脉 硬化 主要 及 糖尿 病 或 高 血压 点 
才 的 小 动脉 。 糖 尿 病 患 者 的 小 动脉 呼 常 出 现 正 现 














二 














中 


f 厚 、 





arteriosclerosis) 。 












变 必 .引起 弥漫 性 缺 血 ,特别 是 在 肾脏 。 而 血压 
抽动 人 化 -上 大 向 心 
性 增 厚 和 管 腑 狭窄 ,有 时 伴 有 纤维 索 样 沉积 物 和 血管 至 下 





本 困 化 好 发 于 老年 人 的 中 型 动 脉 ,常见 于 四 肢 
动脉 ,尤其 下 肢 动脉 , 管 辟 中 层 变质 和 钙 盐 沉积 .多 无 明显 
症状 而 为 X 线 检查 所 发 现 。 


【病因 和 发 病情 况 】 

本 病 是 一 种 由 多 因素 引起 的 ,以 高 5 度 特异 性 的 细胞 分 

反应 为 特征 的 慢性 炎症 过 程 , 这 些 因 素 称 为 危险 因素 
(risk factor) 或 易 患 因素 。 

(一 ) 血脂 异常 ”血脂 异常 是 AS 的 主要 危险 因素 ' 包 
括 血 总 胆 固 醉 (TC) .甘油 三 酯 (TG)、 低 密度 脂 蛋 白 (LDL 
尤其 是 小 而 致密 的 LDL, 极 低 密度 脂 蛋 自 (VLDL)、 载 脂 生 





自 (apo)B100 等 致 AS 脂 质 的 水 平 增高 ,以 及 高 密度 脂 盘 晶 
(HDD) 尤 其 它 的 亚 组 分 HDL 和 apo AT 等 抗 AS 脂 质 的 
水 3 人 。 由 LDL 和 apo(a) 组 成 的 脂 蛋 白 (a)[LLP(a) -水 





,不 仅 是 致 AS 的 危险 因素 ,而 且 有 促 血 恰 形 成 






(二 ) 高 血压 ”冠状 动脉 AS 患者 60 交 一 ?9 有 商 息 
者 患 冠 状 动脉 AS 较 血 压 正 党 1 





动脉 AS 的 发 病 率 和 病 先 


(三 ) 吸烟 
率 达 2 一 6 售 . 轩 与 每 日 吸 烟 支 数 成 正比 。 





吸烟 增加 冠 4 


陈 涉 珠 杨 昌 生 


(四 ) 糖尿 病 、 胰 岛 素 抵 抗 和 代谢 综合 征 ” 糖 尿 病 思考 

AS 的 发 病 率 较 无 糖尿 病 者 高 2 倍 .冠状 动脉 AS 患者 
耐量 减退 者 颇 常 见 。2 型 糖尿 病 患 者 的 血 LDL 颗 
小 而 致密 . 血 HDL 常 降低 而 TG 多 升 高 .是 其 易 致 AS 的 
部 分 原因 。 有 些 危 险 因素 如 胰岛 未 抵抗 
和 肥胖 常常 倾向 于 集中 在 一 起 出 现 . 形 成 代 讲 
冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 的 风险 是 无 代谢 综合 合 征 者 ! 的 
2 倍 。 
(五 ) 超重 和 肥胖 ”体内 脂肪 过 度 积聚 可 导致 蜡 咏 
抵抗 .高 胰岛 素 血 症 、 高 血压 和 血脂 异常 .内 脏 脂 肪 组 织 还 

释放 促 炎 细 胞 因子 .因而 AS 的 风险 增加 。 
(六 ) 不 平衡 膳食 ”总 热量 和 钠 摄 人 过 多 
的 动物 性 脂肪 、 胆 固 醉 和 反 式 脂 
























. 常 进食 较 多 


酸 者 ,以 及 蔬菜 和 水 果 摄 人 
过 少 者 易 患 本 病 - 
(七 ) 缺乏 体力 活动 ”适当 的 体力 活动 不 但 有 维护 




















讨 , 减 轻 胰 岛 


管内 皮 功 能 和 抗 氧化 作用 ,还 能 ee 
内 抵抗 .改善 血脂 ,减少 体重 。 约 1 3 冠 心病 死亡 与 缺乏 体 











力 活动 有 关 。 
( 八 ) 年 龄 ”本 病 多 见于 40 岁 以 上 的 中 老年 人 .49 岁 
以 后 进展 较 快 。 其 实 病理 变化 在 青年 期 其 至 儿童 期 即 已 开 


始 , 但 在 中 老年 期 才 出 现 临 床 表 现 。 





( 九 ) 性 别 ”男性 多 见 , 男 女 比 例 约 为 2: 1. 女 性 于 绝 
经 期 后 峻 激素 分 沁 减 少 ,发 病 迅 速 增多 。 


(十 ) 遗传 “与 双亲 中 无 心血 管 病 (CVD) 病 史 者 相 
比 ， oe Se Ae 员 发 病 年 龄 二 55 
岁 .一 级 女性 亲属 发 病 年 龄 过 65 岁 ) 者 .未 来 发 生 心 血管 事 









体 的 比值 比 在 男 E 是 2. 6. 女性 是 是 2. 3. 
(十 一 ) 社会 心理 因素 心理 应 激 ( 如 抑 角 .焦虑 、 出 
性 格 ? 可 引起 神经 内 分 泌 功能 失调 .血压 升 高 区 的 


性 升 高 .从 而 促进 AS 形成 。 

(十 二 ) 促 血 栓 形 成 状态 ” 血 纤 维 重 自 原 和 纤 济 限 康 
激活 物 抑 制剂 -14PALH 深 度 增 高 可 能 促进 备 答 彪 成, 侧 
AS 痢 变 计 发 在 答 形成 后 的 愈合 过 程 则 可 能 您 进 诗 块 的 中 
氏 此 外 ; 抽 纤 维 代 让 诛 也 是 炎症 的 标志 物 


















第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


\ (十 三 ) 高 敏 C 反 应 蛋白 (hsCRP) 增 高 ”hsCRP 增高 
| 反映 持续 存在 的 炎症 ,预示 患者 心肌 梗死 的 风险 增高 ,也 与 


-| 急性 冠 脉 综合 征 (ACS) 的 结局 相关 。 


(十 四 ) 肾 功 能 不 全 肾 功 能 不 全 通过 几 种 途径 促进 
动脉 AS 的 发 展 , 包 括 使 高 血压 和 胰岛 素 抵 抗 恶 化 ,降低 
apoA 工 水 平 , 增 高 LpCa)、 同 型 半 胱 氮 酸 .纤维 蛋白 原 和 
hsCRP 的 水 平 。 

(十 五 ) 其 他 ”人 @ 高 同型 半 胱 揪 酸 血 症 :尽管 曾 有 大 世 
文献 报道 高 同型 半 胱 氨 酸 血 症 与 冠状 动脉 事件 相关 联 ,但 
前 峰 性 研究 未 能 证 实 高 同型 半 胱 氨 酸 血 症 在 冠 心病 危险 分 
层 中 的 作用 。@ 氧 化 应 激 :体内 活性 氧 增加 与 心血 管 病 风 
险 呈 正 相 关 。 

AS 在 发 达 国家 仍 是 死亡 和 致 残 的 主要 原因 。 以 往 本 
病 在 我 国 不 多 见 , 近 30 年 来 由 于 人 民 卫 生 事业 的 发 展 , 许 
多 疾病 得 到 控制 ,人 民 平 均 期 望 寿命 增长 ,加 之 生活 节 交 和 
饮食 成 分 的 改变 ,本 病 相对 和 绝对 地 增多 , 现 已 路 居于 人 口 
死亡 的 主要 原因 之 列 。 





























【发 病 机 制 】 
本 病 发 病 机 制 复杂 , 曾 有 多 种 学 说 从 不 同 角度 阐述 。 

学说 认为 各 种 危险 因素 对 动脉 内 皮 的 损伤 和 脂 质 
9 积聚 ,导致 动脉 壁 的 慢性 炎症 反应 ,逐渐 形 









在 动脉 内 膜 层 
成 粥 样 斑 块 。 
(一 ) 内 皮 损伤 ”内皮 细胞 不 仅 是 血液 和 血管 壁 之 间 
的 一 层 半 透 性 屏障 ,还 通过 分 沁 扩 血管 物质 (如 一 氧化 氨 、 
前列 环 素 \ 内 皮 衍 生 的 超 极 化 因子 ) 及 缩 血 管 物质 (如 内 皮 
素 ) 对 血管 进行 局 部 调 项 。 
在 动脉 的 分 支 .分 叉 或 弯曲 处 ， 由 于 血液 湛 流 增加 和 切 
应 力 降低 ， 内 皮 常 有 生理 性 的 慢性 轻微 损伤 ,成 为 易于 形成 
AS 的 部 位 。 而 高 血压 时 局 部 增加 的 牵 张 应 力 \、 高 胆固醇 
血 症 、 富 含 TG 的 脂 蛋 白 残 余 颗粒 、 糖 尿 病 者 血液 中 的 高 度 
糖化 终 示 产物 .吸烟 者 血 内 升 高 的 一 氧化 碳 、 循 环 中 血管 活 
性 胺 类 ,免疫 复合 物 和 感染 等 均 可 引起 内 皮 的 慢性 损伤 。 
3 皮 损 伤 后 能 引起 :内 皮 对 脂 蛋 白 和 其 他 血浆 成 分 
上 增加 ;外 内 皮 对 血管 每 缩 的 调节 作用 改变 ,分 泌 扩 
告 物质 减少 ,而 缩 血管 物质 增加 ;名 内 皮 的 抗 血栓 . 促 纤 
溶 功 能 及 抗 炎 , 抗 增殖 , 抗 氢化 功能 亲 乱 ;@ 内 皮 苛 附 分 子 
的 表达 增加 。 
(二 ) 脂 质 积聚 ”AS 损害 中 沉积 的 脂 类 ,大 多 来 自 血 
效 中 的 LDL, 小 而 致密 的 LDL 更 容易 进入 内 膜 。 进入 动 
脉 内 膜 的 脂 蛋 白 在 脂 盘 白 酶 酶 等 的 作用 下 与 细胞 外 基质 中 
的 慢 白 多 糖 结 侣 而 滞留 在 动脉 壁 内 ,进而 被 氧化 修饰 。 
LDL 氧化 修饰 过 程 中 的 产物 和 局 部 低 切 应 力 的 湾流 ,通过 
肖 导 内 皮 细 胞 表达 黏附 分 子 ( 如 细胞 间 黏 附 因子 -1 和 P- 选 
在 单 核 细胞 和 工 细胞 的 魏 附 荔 集 中 最 先 发 挥 作 
用 纺 细 胞 黏附 到 内 膜 后 ,在 单 核 细胞 趋 化 蛋白 -1 和 站 
细胞 介 索 175 等 症 化 因子 的 作用 下 穿 过 内 皮 进 入 动脉 
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道夫 受 体 结合 ,被 甜 喉 人 细胞 内 。 
后 最 终 变 为 巨 噬 泡 沫 细胞 。 


巨 哗 细 胞 大 此 春风 有 上 脂 质 








内 膜 中 原 有 的 以 及 由 中 膜 迁 入 内 膜 的 平滑 肌 细 胞 
(SMO) 亦 否 吗 脂 质 , 巨 吃 泡沫 细胞 与 这 些 平 消 肌 


CSMC) 构 成 脂 纹 。 脂 纹 中 尚 有 少量 工 淋巴 细胞 。 脂 纹 中 
的 巨 噬 泡 沫 细胞 离开 动脉 壁 时 ,可 以 将 脂 质 运 出 粥 样 硬 化 






病变 。 当 AS 的 危险 因素 得 到 控制 时 .上 脂 蛋白 进入 内 膜 减 
少 , 脂 纹 可 消退 。 当 进入 动脉 壁 的 脂 质 超过 由 巨 喉 细 胞 或 
其 他 和 途径 运 出 的 脂 质 时 , 脂 质 便 不 断 堆积 而 使 脂 纹 发 展 成 
呢 样 班 块 。 

与 LDL 相反 ,HDL 则 有 抗 AS 作用 。 这 是 由 于 HDL 
接受 巨 噬 细 胞 表面 的 特异 性 运输 蛋白 运送 来 的 胆 辕 陈 , 然 
后 转运 至 肝脏 ,胆固醇 在 肝 细 胞 内 代谢 为 胆 酸 而 分 泌 出 去 。 
另外 ,HDL 还 有 抗 炎 和 抗 氧化 作用 。 

(三 ) 纤维 粥 样 斑 块 形成 ”充满 气 化 修饰 脂 仍 自 的 所 
哈 细 胞 合成 分 泌 很 多 生长 因子 和 促 炎 介质 ,包括 血小板 源 
生长 因子 (PDGF) 成 纤维 细胞 生长 因子 CFGF) .用 痊 坏 死 
因子 CTNF)-a、1171, 促 进 斑 抉 的 生长 和 炎症 反应 。 进 入 内 
膜 的 工 细胞 识别 由 巨 只 细 胞 和 树 突 状 细胞 提 呈 的 抗原 (如 
修饰 的 脂 蛋 白 和 病原 体 ) 而 被 激活 ,产生 具有 强烈 歼 AS 作 
用 的 细胞 因子 ,如 y 干扰 素 .TNE 和 沸 巴 毒 未 等 。 而 LDL 
抗体 和 调节 性 了 细胞 分 泌 的 11-10 和 转化 生长 因子 
(TGF)-B 起 着 抗 AS 免疫 反 应 的 作用 

在 PDGF 和 FGF 的 作用 下 ,SMC 从 中 膜 迁 移 至 内 膜 ， 
并 与 内 膜 中 原 有 的 SMC 一 起 在 内 膜 中 增殖 。 虽 然 通 常 增 
殖 缓慢 ,但 在 某 些 情况 下 ,如 斑 块 破裂 合并 血栓 形成 时 ， 
SMC 在 凝血 酶 等 强力 的 促 丝 绕 原 的 作用 下 , 则 会 发 生 暴 发 
性 增殖 。SMC 合成 和 分 小 胶 原 、 蛋 白 多 糖 和 弹性 看 白 , 攀 
成 班 块 的 基质 ,使 其 结构 加 固 ;这 些 细胞 外 基质 在 基质 金属 
化 向 酷 等 分 解 酶 的 催化 下 降解 ,从 而 维持 其 平衡 ,是 有 助 于 
SMC 从 中 膜 向 内 膜 迁 移 。 细 胞 外 的 胆 国 醇 品 体 ( 米 自 血 管 
站 腊 中 与 级 自 多 相 结 合 的 LDL 或 由 坏死 的 泡沫 细 有 各 
积 缘 于 基质 间 际 内 构成 班 块 的 脂 质 核心 。SMC 胶原 和 音 
层 内 皮 细 胞 构成 了 班 块 的 纤维 帆 。 在 班 块 内 过 度 表达 的 血 
管 生长 因子 CFGF、 血 管内 皮 生长 因子 ) 的 刺激 下 , 广 块 内 形 
成 丰富 的 新 生 血 管 , 易 造成 下 块 内 出 血 , 并 且 这 些 新 生 血 管 
为 白细胞 在 斑 块 内 的 涌 集 提 信 了 新 的 入 口 。 当 血管 壁 增 厚 
时 血管 代 偿 性 扩张 ,以 保持 动用 血管 内 径 ; 当 病变 进一步 扩 
大 ,血管 不 能 青 代 偿 性 扩张 , 珀 块 便 凸 入 管 腔 内 形成 “成熟 8 
的 讽 块 。 典 型 病变 包括 偏心 性 增 厚 的 内 腊 及 其 中 间 宣 合 脂 
质 的 核 。 


























































































【病理 了 
AS 主要 累及 体循环 系统 的 大 动脉 (又 称 阐 性 动脉 .如 
二 动脉 , 僻 动 脉 和 禹 动脉 ) 和 中 动脉 (又 称 肌 狂 动 脉 :以 阴 状 





第 七 章 ”动脉 粥 样 硬化 


动脉 和 脑 动脉 路 患 最 多 ,肢体 各 动脉 尤其 是 下 肢 股 动脉 、 肾 
动脉 和 肠系膜 动脉 次 之 , 脾 动 脉 亦 可 受累 ), 而 肺 循环 动脉 
极 少 受累 ,体循环 的 乳 内 动脉 和 术 动 脉 因 分 支 少 也 极 少 
受 黑 。 病 变 分 布 多 为 数 处 血管 和 相应 器 官 同时 受累 ,但 
有 时 亦 可 集中 在 茶 一 器 官 的 动脉 ,而 其 他 动脉 则 正常 。 
最 早出 现 病变 的 部 位 多 在 主动 脉 后 壁 及 肋 间 动脉 开口 等 
血管 分 支 处 ;这 些 部 位 血压 较 高 , 管 壁 承受 血 流 的 冲击 力 
较 大 ,因而 病变 也 较 明显 。 较 小 动脉 ,尤其 是 下 肢 动脉 和 
心 外 膜 冠状 动脉 的 AS, 在 吸烟 者 和 糖 耐 重 减 退 者 中 较为 
常见 。 


正常 动脉 壁 由 内 膜 . 中 膜 和 外 膜 三 层 构成 (图 16-7-1)。 














































































内 膜 由 单 层 内 皮 细 胞 和 内 皮下 层 构成 。 正 常 动脉 内 皮 细 胞 16-7-2 动脉 张 样 硬化 早期 病变 透视 电镜 像 
对 维持 血管 稳 态 至 关 重 要 。 内 皮下 层 为 落 层 琉 松 结缔 组 示人 体 主动 脉 脂 纹 中 的 泡沫 细胞 , 胞 浆 内 充满 脂 滴 . 胞 术 


织 , 除 含有 胶原 纤维 和 基质 外 , 尚 有 少量 SMC。 在 肌 性 动 移 位 靠边 (X6500) 
脉 的 内 皮下 层 与 中 膜 之 间 有 一 层 有 孔 的 内 弹力 板 。 中 膜 位 
于 内 弹力 板 和 外 膜 之 间 , 在 肌 性 动脉 ,中 膜 由 10~40 层 斜 起 整个 循环 系统 或 个 别 器 官 的 功能 紊乱 ， 
行 的 SMC 构成 ,并 有 数量 不 等 的 胶原 .弹力 纤维 和 精 蛋 白 1. 主动 脉 因 AS 而 致 管 壁 弹性 降低 ,当心 脏 收缩 时 . 它 
等 环绕 SMC; 弹性 动脉 的 中 腊 有 40 一 70 层 弹性 膜 , 弹性 膜 ”暂时 膨胀 而 保留 部 分 心脏 所 排出 血液 的 作用 即 减 弱 , 使 收 
之 间 为 成 屋 的 环形 平滑 肌 细 胞 。 外 膜 主要 成 分 为 胶原 和 糖 。” 缩 压 升 高 舒张 压 降低 而 脉 压 增 宽 。 主 动脉 形成 弦 样 硬化 性 
蛋白 ,细胞 成 分 很 少 ,为 成 纤维 细胞 和 柱 细胞 。 肌 性 动脉 的 ”动脉 瘤 时 , 管 壁 为 纤维 组 织 所 取代 ,不 但 失去 紧张 性 而 且 向 
外 膜 与 中 膜 间 还 分 隔 着 一 层 不 连续 的 外 弹力 板 。 发 生 AS ”外 膨 隆 。 这 些 都 足以 影响 全 身 血 流 的 调节 ,加 重心 脏 的 负 
时 ,动脉 壁 出 现 脂 质 条 纹 (图 16-7-2) ,并 可 发 展 为 纤维 粥 样 。” 担 。 也 可 形成 动脉 夹层 ,如 破裂 可 致死 
班 块 ,在 (纤维 ) 粥 样 班 块 的 基础 上 伴 发 淡 疡 出血, 坏死 \ 血 2. 内 脏 或 四 肢 动脉 管 腑 狭窄 或 闭塞 ,在 侧 支 循环 不 能 
栓 形成 等 复杂 情况 则 称 为 复合 病变 。 主 要 由 增生 的 SMC 。 代 偿 的 情况 下 ,使 器 官 和 组 织 的 血 波 供 应 发 生 
及 结缔 组 织 组 成 的 内 膜 增 厚 ,是 血管 内 膜 对 机 械 损伤 的 一 血 ` 纤 维 化 或 坏死 。 如 冠状 动脉 AS 可 引起 心 乡 
维 化 或 心肌 梗死。 
3, 动脉 壁 的 弹力 层 和 有 册 层 被 破坏 ,使 管 壁 脆弱 .在 血 
讨 波动 的 情况 下 易于 破裂 出 血 。 以 脑 动脉 破裂 引起 脑 出 血 
pr NA CAR LN EL 小 和 动脉 瘤 破 裂 而 致死 者 为 多 见 。 
a Ue WW 本 病 病理 变化 进展 缓慢 ,明显 的 病变 多 见于 壮年 以 后 ， 
滋养 血管 3 A 但 明显 的 症状 多 在 老年 期 才 出 现 。 据 病理 解剖 资料 .国人 















































































内 弹力 板 gp hed Lipp sy ig ec ; gs 
小 弹性 纤维 同等 程度 的 主动 脉 AS 病 理 变 化 较 欧美 人 平均 晚 发 生 10 一 
内 皮下 结缔 组 织 15 年 ,同等 程度 的 冠状 动脉 AS 病 理 变 化 则 约 晚 15 一 20 年 
内 皮 细 胞 发 生 。 但 这 - 此 显著 。 





FIA) WI MN 现 已 有 不 少 资料 证 明 AS 病变 .无论 在 早 
om JVs 期 或 晚期 ,在 用 药物 治疗 和 停止 致 AS 饲料 的 一 段 时 间 内 

成 纤维 细 朋 _ 昌 和 下 是 7567 6 病变 可 以 消退 。 在 人 体 经 血管 造影 证 实 .控制 和 治疗 危险 
ey fA - 段 时 间 后 ,特别 是 强化 降 脂 治疗 后 ,病变 可 部 分 


柱 细胞 
外 弹力 板 




































图 16-7-1 动脉 壁 结构 示意 


























图 示 动脉 路 内 膜 .中 肛 和 外 膜 三 层 结构 【分 期 】 
根据 AS 对 器 官 的 影响 ,可 分 为 四 期 ; 
AS 的 病理 分 型 (美国 心脏 协会 1995 年 ) 见 图 16-7-3。 (一 ) 无 症状 期 或 隐匿 期 对 应 于 1 -下 型 病 灾 及 大 
四 Fi 部 分 Va 型 病变 .此 时 管 腔 无 明显 狭窄 .因此 尤 器 官 或 组 织 





.脆性 增加 ,易于 破裂 ,其 

:闭塞 .也 可 因 中 腊 装 缩 和 阐 力 组 织 天 失 引起 受累 的 临床 表现 。 

匈 脉 扩张 ,此 鱼 形 成 动脉 浪 。 (二 ) 缺 血 期 ”对 应 于 Vb、Ve 和 Wb 而 病 入 及 部 分 
视 受 累 的 动脉 和 侧 支 循环 建立 情况 的 不 同 ,本 病 可 引 Va 和 We 型 病 变 , 症 状 由 于 血管 狭窄、 器 官 缺 重 而 半 
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EA ' 
| 中 名 称 主要 组 织 学 变化 
I 型 病变 (起 始 病变 ) 常见 于 婴儿 和 儿童 ,内 膜 中 有 巨 蜂 细胞 吞 饮 
| 脂 质 形成 泡沫 细胞 ,可 积聚 成 脂 质 点 
| 
| 
| 
| 
| 
| 型 病变 ( 脂 质 条 纹 ) 主要 由 成 层 的 巨 噬 泡 沫 细胞 组 成 ,内 膜 中 
| SMC 也 含有 脂 质 ,细胞 外 有 少量 脂 质 沉积 | 
| 平滑 肌 细胞 
巨 喉 泡 沫 细胞 
正 型 病变 ( 粥 样 瘤 前 期 ) | 可 见 到 SMC 被 大 量 的 细胞 外 脂 质 所 形成 的 
脂 小 池 包 围 , 但 尚未 形成 脂 质 核 心 
| 
| 
| 细胞 外 脂 质 
| 2 一 平滑 肌 细胞 
KK 型 病变 ( 粥 样 班 块 或 粥 样 瘤 ) 特征 是 细胞 外 脂 质 融合 ， 形成 脂 质 核心 ( 脂 
核 ), 内 膜 深 部 的 ee ee i 逐渐 为 
脂 质 所 取代 ,在 脂 核 外 周 有 巨 噬 细 胞 ,淋巴 
细胞 和 柱 细胞 , 在 内 皮层 的 下 方 有 少量 
| SMC', 脂 核 的 纤维 帽 尚未 形成 。 此 型 病变 易 Cy 细胞 外 
be | 发 生 广 块 破裂 脂 质 核心 
| “型 病变 (纤维 呢 样 斑 块 ) 是 在 疏 型 的 基 而 上 同时 有 较 明 最 的 纤维 增 
| 生 ` 在 脂 核 与 内 皮层 之 间 形 成 纤维 帆 。 分 类 
| 三 个 亚 型 ; 9 和 
| Se | 水 纤维 由 
| | Ya 型 关 样 斑 块 .其 脂 核 大 小 及 纤维 | 大 脂 质 核心 
| 四 厚 注 变 化 较 大 ;不 稳定 斑 块 通常 有 较 菏 的 ， 
| 非 细胞 性 纤维 帽 和 相对 较 大 的 脂 质 核心 ， 其 









内 充满 巨 叭 细胞 ; 因 斑 块 内 会 脂 量 高 而 甚 易 

破 错 。 而 稳定 斑 抉 的 纤维 帽 较 厚 且 含有 较 

多 的 SMC. 脂 质 核心 则 相对 较 小 

Wb 型 是 铺 化 斑 块 , 斑 块 内 有 明显 的 钙 款 厚 纤 维 帆 
| 沉着 -i 
| Ve ea 考 抉 已 纤维 化 ,无 脂 核 并 


A 


| 含有 极 少 型 蕊 只 细 胞 


1 型 病变 (复合 病变 ) 常 有 中 蜡 











钙化 。 分 为 三 个 亚 型 ， 
抉 做 裂 或 溃疡 ,主要 由 开 型 和 Va 
而 形成 
Wb 型 指 臂 内 血 肝 ,是 由 于 AS 性 块 中 出 血 
所 敏 
;We 型 指 血栓 形成 .多 由 于 外 或 Va 型 损 定 
修 演 ,形成 附 太 血 恰 。 加 重 管 肥 
更 之 闭 赛 血色 机 化 后 义 可 以 得 通 






，\1a 型 指 甩 
型 病变 做 


血管 膛 内 
血栓 形成 












16-7-3 ”动脉 泥 样 硬化 的 病理 分 型 


上 后 过 








(三 ) 坏死 期 ”对 应 于 Tc 型 病变 ,由 于 血管 内 血栓 形 





成 致 管 腔 闭 塞 而 产生 器 官 组 织 坏 死 
(四 ) 纤维 化 期 ”长 期 缺 血 ,器 人 


引起 症状 。 不 少 患者 不 经 过 坏死 期 而 进入 


纤维 化 期 的 患者 也 可 重新 发 生 缺 血 


【临床 表现 】 








力 与 体力 衰退 , 触 诊 体 表 到 
可 发 现 变 粗 、 变 长 . 迁 曲 和 变 硬 。 





的 症状 。 
言 组 织 纤维 化 和 闭 缩 而 
- 维 化 期 ,而 在 








期 的 表现 。 


后 出 现 的 病 象 。 一 般 表现 可 有 脑 
脉 如 对 动 脉 . 梯 动脉 、 肢 动脉 等 


(一 】 主 动脉 粥 样 硬化 ”大 多 数 无 特异 性 症状 。 邑 诊 


时 可 发 现 胸 骨 柄 后 主动 脉 浊音 区 增 宽 ;3 


音 亢进 而 带 金属 音调 ,并 有 收缩 期 杂 
增 宽 , 并 动 脉 触 诊 可 类 似 促 脉 





E 动 脉 溢 区 第 二 心 
上 音 。 收 缩 压 升 高 . 脉 压 





主动 脉 粥 样 硬化 还 可 形成 主动 脉 瘤 ,以 发 生 在 肾 动脉 


开口 以 下 的 腹 主 动脉 处 为 最 
动脉 。 股 主动 脉 瘤 多 因 体 检 
2 股 中 上 相应 部 位 可 听 到 罗 
全 胸痛 ,气急 、 否 咽 困 难 、 

















符 表 现 。 主动 脉 交 一 旦 破 
AS 也 可 形成 动脉 类 层 分 离 , 但 较 少见 


(二 ) 冠状 动脉 粥 样 硬化 ”可 了 











及 心肌 纤维 化 等 ,将 在 本 篇 第 八 章 ” 
胜 病 ?让 











ti -| 
缩 时 引起 痴 
以 至 性 格 完全 改变 等 症状 。 





(四 ) 肾 动 脉 弦 样 硬化 ”可 引起 肾脏 蔚 纪 


血压 ,年 龄 在 55 岁 以 上 而 突然 发 生 
的 可 能 。 如 有 肾 动 脉 血 恰 形成 ,可 马 


i 引 | 起 声音 呆 呈 气管 移 位 或 阻塞 、 上 临 


,有 精神 变态 ,行为 失 儿 


多 见 ,其 次 是 主动 脉 弓 和 降 主 
查 见 腹部 有 振动 性 肿块 而 发 
股 动脉 挝 动 可 减弱 . 胸 主 


咯血 ,声带 因 喉 返 神 经 






席 . 可 迅速 休克 而 致命 。 


| 起 心 绞 心肌 梗死 以 
动脉 粥 样 硬化 性 心 





了 二 es a mn 名 Ei 与 名 


常 ,智力 及 记忆 力 减 退 


或 兢 性 高 







高 血压 者 
| 起 内 区 疼痛 、 尿 闭 以 及 


(五 ) 肠系膜 动脉 粥 样 硬化 ”可 能 引起 消化 不 良 , 肠 道 





张力 减低 、 便 秘 与 腹 闫 


状 。 血 栓 形成 时 ,有 剧烈 腹痛 、 


族 胀 和 发 热 。 肠 壁 坏 死 时 ,可 引起 便血 ,麻辣 性 肠 袖 阻 以 及 


休克 等 症状 。 
(六 ) 四 肢 动脉 粥 样 硬化 ”以 
腿 部 动脉 ,由 于 血 供 障 但 调 引 起 下 





下 肢 较 为 多 见 , 尤 其 是 


收发 凉 、 麻 人 和 间歇 性 





牙 行 .即行 走时 发 生 腓 肠 肌 麻木 、. 疼 靖 





消失 .再 走时 又 出 现 : 产 重 者 可 A 
万 其 是 是 背 动 脉搏 动 减弱 或 消失 。 
时 可 产生 未 狂 (参见 本 篇 第 二 上 二 
便 化 ”入 ) 











闭 闭 性 动脉 


第 七 章 “动脉 粥 样 硬化 


〖 辅 助 检 查 了 

部 分 患者 有 脂 质 代谢 失常 .表现 为 血 TC、LDL 胆 固 1 
(LDL-C) .TG、 5, 六 及 BapoB 和 Lp(a) 增 高 .而 HDL 胆 
re Ea X 各 A 















i 病变 ,以 及 病变 :的 所 在 
部 位 范围 和 程度 ， ine i 的 适应 证 和 








选择 施行 手术 的 方式 。 
泳 、 | 血 湛 





勒 测 压 、 光 电容 积 描 记 法 和 空气 容积 
险 查 仪 ,在 诊断 周围 血管 闭 3 
CT 和 MRI 有 助 于 判断 脑 组 织 的 病变 情况 。 放 
查 有 助 于 了 解 心 、 汉 组 织 的 血 供 情况 。 超 声 心 
查 ,心电图 检查 及 其 负荷 试验 所 示 的 特征 性 变化 有 
现 心 肌 缺 血 。 
有 多 种 通过 导管 进行 的 中 
的 易 损 斑 块 .包括 血管 内 超 上 3 
示 血 管 的 横 截 面 .直接 观察 AS 病变 展 况 )、 征 宇 
是 识别 血栓 形成 )、 广 块 温度 图 (检测 活动 性 炎 性 玛 块 
高 的 温度 ) ,光学 相生 断层 成 像 COCT. 使 用 红外 
行 成 像 ) 和 弹性 图 (识别 软 的 富 含 上 脂 质 的 理 块 )。 hsCRP 浓 
度 二 3mg 工 高 度 预 示 可 能 发 生 心 血管 吾 件 。 




























8 像 技 术 用 于 识别 容易 修改 


像 (IVUS. 可 从 
































ee 与 鉴别 诊断 】 
器 官 明显 病变 时 .诊断 并 
ECT 血管 造影 以 及 浅 表 动脉 的 超声 显 像 












不 困难 ,多 排 由 
有 助 于 早期 诊断 。 
主动 脉 AS 引起 的 主动 脉 变化 和 主动 脉 癌 , 宕 与 票 过 

性 主动 脉 炎 和 主 所 人 及 纵隔 孚 儿 相 鉴 别 : 过 状 动 脉 AS 
引起 的 要死 .过 与 其 他 冠状 动脉 痢 伙 .如 年 状 
性 随 形 、 竺 状 动 脉 栓塞 所 引起 者 相 鉴 

在 与 其 fb ls ey ee 原 发 性 扩张 型 心肌 
外 ,条 与 其 他 原 国 

引起 的 脑 血管 总 鉴别 ; tp AS 所 下 起 的 高 备 导 ,大 
ne 别 : j 脉 生 栓 形成 青 与 肾 结 厂 
相 鉴 别 ; 四 及 动脉 AS 所 产生 的 症状 . 短 与 其 他 病因 的 动脉 
首 变 所 引起 首 补 鉴 



































【预后 


a 千 药 







生出 个 半 汐 CT 吕 Wi 安 
入 记忆 医 坟 或 好 功能 家 瑞 首 . 





发 生 末 脑 血 和 
预后 个 但 
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首先 应 积极 预防 AS 的 发 生 。 治 疗 包括 积极 干预 危险 
因素 ,改变 生活 方式 包括 饮食 调整 ,戒烟 和 有 规律 的 体育 锻 
炼 ,对 血脂 异常 .高 血压 和 糖尿 病 常 需 给 予 药物 治疗 ,以 减 
温 已 存在 斑 块 的 进展 并 使 其 逆转 。 这 些 措 施 直接 或 间接 地 
改善 内 皮 功 能 ,减轻 炎症 并 改善 临床 结果 。 抗 血小板 药物 
对 所 有 患者 都 有 帮助 。 

人 一 般 防 治 措施 
. 合理 的 膳食 

(1) 推荐 大 量 减 少 饱 和 脂肪 和 糖 类 的 摄 和 ,增加 水 果 、 
蔬菜 和 纤维 的 摄 和 人 ,是 控制 血脂 的 基本 条 件 。 膳 食 总 热 喇 
勿 过 高 ,以 维持 正常 体重 为 度 。 体 重 指数 (BMI) = 体重 
《kg)/ 身 高 (m)? ,国人 正常 BMI 为 18. 5 一 23. 9kg/m? ,BMI 
宇 24kg/m’ 为 超重 ,BMI 宇 28kg/m 为 肥胖 。 超 重 者 应 减少 
每 日 进食 的 总 热量 ,食用 低 脂 (脂肪 摄 人 量 不 超过 总 热量 的 
30 兴 ,其 中 动物 性 脂肪 不 超过 10%)、 低 胆固醇 (每 日 不 超 
过 250 一 300mg) 膳 食 , 并 限制 酒 和 蔗糖 及 含 糖 食物 的 摄 和 人 。 

(2) 少量 减少 脂肪 摄 入 似乎 不 会 减轻 或 稳定 AS。 有 效 
的 饮食 改变 需要 将 脂肪 援 入 限制 在 每 天 20g 以 内 ,包括 多 不 
饱和 脂肪 ( 含 等 比例 的 3 不 饱和 脂肪 酸 和 ur6 不 饱和 脂肪 
酸 )6 一 14g, 饱 和 脂肪 2g 以 内 ,其 余 用 单 不 饱和 脂肪 。 

(3) 为 补偿 膳食 中 饱和 脂肪 的 减少 而 增加 碳水 化 合 物 
的 摄 人 会 使 血 TG 水 平 升 高 .HDL 水 平 下 降 。 因 此 ,任何 
热 卡 缺 少 均 须 以 摄 和 蛋白质 和 不 他 和 脂肪 ,而 不 是 摄 和 人 碳 
水 化 合 物 来 补偿 。 



















































































































(4) 水 果 和 蔬菜 (每 天 食用 5 次 ) 可 能 减少 冠状 动脉 
AS 的 危险 。 黄 一 类 植物 化 学 物质 (存在 于 红 和 紫 葡 欧 、 红 


衔 欧 酒 红茶 和 黑 啤 酒 中 ) 似 亦 有 保护 作用 。 


(5) 增加 纤维 报信 能 降低 TC 并 可 能 对 血糖 和 肤 
手 天 至 少 所 入 5 一 10g 可 溶性 
eh 将 、 豆 类 和 大 豆 产 品 ). 可 使 LDL-C 下 降 大 约 
4。 不 溶性 纤维 (如 纤维 迷 ,木质 素 ) 似 对 TC 无 影响 。 
(6) 酒精 虽然 升 高 HDL, 但 是 大 熏 饮 酒 严 重 和 危害 身体 
健康 。 根据 2011 年 中 国 ， pe 如 果 饮 
酒 ,男性 每 天 酒精 摄 入 量 应 少 于 25g( 约 相当 于 39" 和 白酒 
80ml\ 葡 萄 酒 200ml 或 啤酒 600ml) ,女性 每 天 酒精 摄 入 斑 
15g。 
适当 的 体力 活动 ”体力 活动 对 预防 肥胖 .锻炼 循环 
OO 是 预防 本 病 的 一 项 
积极 措施 。 体 力 活动 应 根据 原来 身体 情况 、 活 动 习惯 和 心 
脏 功能 状态 来 决定 ,要 循序 渐进 ,以 不 引起 不 适 感 为 原则 。 
对 中 ,老年 人 提倡 步行 (每 日 1 万 步 约 1 小 时 ,分 次 进 
行 ), 做 保健 体操 , 打 太极 拳 等 。 儿 童 也 应 避免 进食 过 多 脂 













肪 和 过 量 的 甜食 (包括 含 糖色 你 科 )， 并 鼓励 他 们 多 做 户外 活 
动 ,避免 肥胖 。 

(二 ) 药物 治疗 

1. 扩张 血管 药物 ren ee \ 章 
第 二 节 “ 慢 性 心肌 缺 血 综合 征 ” 和 第 二 十 二 章 第 四 节 “ 闭 塞 


性 动脉 硬化 ”)。 

2. 调整 血脂 药物 正常 成 人 血 TC 二 5.2mmol/L， 
LDL-C < 3.4mmol/L， HDL-C > 1.04mmol/L, TG = 
1.7mmol/L。 血 脂 异 常 的 患者 , 除 坚 持 饮 i 
行 体力 活动 外 ,还 带 要 根据 血脂 异常 的 类 型 及 缺 血 性 心 人 血 
管 病 发 病危 险 高 低 , 选择 合适 的 调 脂 药物 ,并 将 降低 血 
IDL-C 作为 首要 目标 ,首选 他 汀 类 药物 。 表 16-7 1 综合 了 
中 国 成 人 血脂 异常 防治 指南 及 高 血压 患者 胆固醇 管理 建议 
推荐 的 治疗 策略 。 






了 








表 16-7-1 血脂 异常 开始 药物 治疗 的 LDLC 值 及 其 目标 值 


。。。。 认 队 等 抽 大 NDC 一 一 


. 开始 药物 治疗 的 LDL-C 值 





LDL-C 目标 值 





低 危 (10 年 危险 性 二 5% ， 
中 危 (10 年 危险 性 5%~10%- 


高 危 ( 填 心病 或 冠 心病 等 危 症 * .或 10 
年 危险 性 10% ~15% ) 
极 疝 危 CACS 

疝 血 讨 合 并 







三 4.9mmol/L(190mgy/dl) 


二 4. lmmol 1(160nmgy dl) 
二 3.4nmmolML(130mgydl) 或 比 

基线 水 平 降低 20%~30% 
二 2.6mmolLCl100mgy/d) 或 比 

治疗 基线 水 半 降 低 30 闪 一 4 经 
是 多 少 , 均 应 给 予 他 


4. Immol/L(160mg/ dl) 


三 2. 6mmol/’L(100mg/dl) 
LDL(C 近 2. 6mmol/L 时 亦 可 考虑 药物 ; 


和 ,或 无 论 基 线 LDL-C 值 ; 


去 2. 1mmol/L(80mg/dl) 












乃 府 入 


省 脑 饥 抽 


由 


为 3 分 , 商 血 庄 也 记 为 3 分 , 血 LDL smniol 工 记 为 2 分 ,其 他 危险 
和 危 ，1 分 者 为 中 危 ,= 


BB:( HDL C)- 


HDLC 











6 分 者 为 高 危 


。 而 对 于 非 高 血压 患者 .车 LDL immol 





1.54nmnol LJ 







芭 股 型 肥胖 (男性 膜 图 二 00em. 女 





年 龄 二 55 岁 。- 


.55mmol 上 时 可 





血 HDL-C 过 1. 04mmol/L(40mg/dl) 为 异常 低下 .可 作 
为 已 有 心血 管 六 或 尚 无 心血 管 疾病 但 已 是 高 危 患 
生活 方式 的 措施 ,如 无 效 
血 HDL-C 水 平 。 贝 特 类 
药物 也 可 升 高 HDL-C。 治疗 2 型 糖尿 病 的 哗 唑 烷 二 
酮 类 药物 可 使 HDL-C 巴 兴 一 115 中 。 其 他 升 高 HDL-C 
的 药物 有 胆 固 醉 酯 转运 蛋白 抑制 剂 ,有 关 的 临床 试验 正在 
进行 中 。 
血 TG 水 平 在 1.70 一 2.25mmol/L 者 为 临界 升 高 ,可 
通过 减轻 体重 、 增 加 体力 活动 使 其 降低 。 对 心血 管 病 高 危 
患者 , 血 TG 水 平 在 2.26~5. 64mmol/L 者 ,在 他 汀 类 药物 
治疗 的 基础 上 ,如 未 达到 非 HDL-CCTC 减 去 HDL-C) 的 目 
标 值 CLDL-C 目标 值 十 0. Smmol/L) , 需 加 用 烟 酸 类 或 贝 特 
类 药物 。 血 TG 宇 5. 65mmol/L(500mg/dD) 时 .首选 贝 特 类 
或 烟 酸 类 药物 ,使 TG 降低 以 预防 急性 胰腺 炎 。 

调整 血脂 药物 常用 有 下 列 5 类 : 

(1) 他 汀 (statins) 类 :为 3- 产 -3- 甲 戌 二 酸 辅 酶 A 
(HMG CoA) 还 原 酶 的 竞争 性 抽 制 剂 ,抑制 胆固醇 合成 , 继 
而 上 调 细 胞 表面 LDL 受 体 ,LDL 的 廊 清 加 速 . 使 血 TC 和 
LDL-C 下 降 , 也 可 使 血 TG 和 VLDL-C 下 降 . 而 HDL-C 和 
apoA 工 增高 。 他 汀 类 药物 还 有 抗 炎 作用 ,降低 hsCRP, 还 
可 稳定 弗 样 硬化 斑 块 ,防止 斑 块 破裂 。 用 重 : 洛 伐 他 汀 (lo- 
vastatin) 20 一 40mg,1 一 2 次 /日 ; 普 伐 他 汀 (pravastatin) 
20~40mg, 辛 伐 他 汀 (simvastatin) 10 一 40mg， 氢 伐 他 汀 
(fluvastatin) 40 一 80mg, 阿 托 伐 他 汀 (atorvastatin) 10 ~ 
80mg, 或 瑞 舒 伐 他 汀 (rosuvastatin) 5 一 40mg, 每 晓 1 次 口 
服 ; 匹 伐 他 汀 (pitavastatin)1 一 4mg，,1 次 /日 ,晚饭 后 口服 ; 
均 应 从 较 小 剂量 开始 。 可 使 血 LDLC 降低 27%~55%、 
TG 下降 10%~35%、.HDL-C 上 升 4%~8%。 不 良 反 应 有 
头痛 失眠 抑郁 \ 皮 疙 、 肌 痛 、 无 力 、 骨 肠 道 症 状 、 血 转 所 栈 
和 肌 酸 激酶 增高 等 。 横 纹 肌 溶解 是 最 危险 的 不 良 反 应 , 严 
重 者 可 以 致死 。 TY 
齐 ) 可 能 会 增加 发 生 肌 病 的 危险 。 胆 汁 淤 耻 、 活 动 性 肝病 和 
孕妇 禁用 他 汀 类 药物 , 匹 伐 他 汀 禁用 于 正在 服用 环 孢 每 

(2) 贝 特 (fibrate) 类 ; 亦 称 茶 氧 劳 酸 类 药物 。 主要 通 
过 激活 过 氧化 物 酶 增殖 体 活化 型 受 体 a(PPARe) ,减少 有 
腑 合成 内 源 性 脂 重 白 脂 酶 CLPL) 抑 制 物 apoC 耻 ,也 刺激 
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: 病 的 ; 





者 的 治疗 指 征 。 宜 首先 采用 改 
选用 烟 酸 或 与 他 汀 类 合用 以 增 
用 于 
















































LPL 的 表达 ,从 而 增强 脂 蛋 白 脂 酶 的 活性 而 降低 血 TG. 并 
降低 游离 脂肪 酸 和 TC, 使 HDLC 增高 。 贝 特 类 药 还 有 降低 





血小板 恭 附 性 ,增加 纤维 蛋白 溶解 活性 和 减 低 血 纤维 蛋白 原 
浓度 ,从 而 有 抑制 血 凝 的 作用 。 用 量 : 非 诺 贝 特 (fenofibrate) 
0. 1g,3 次 /日 ,其 微粒 型 制剂 0. 1l6g 或 0.25g,1 次 "日 : 吉 非 
贝 齐 (gemfibroziD)0. 3~-0. 6g,2 次 /日 , 缓 释 型 0.9g'1 次 /日 ; 
某 扎 贝 特 (benzafibrato)0. 2g.3 次 日 . 缓 释 型 0. 4g.1 
环 册 贝 特 (ciprofibrate)50~ 1oomg.1 次 /日 、 可 使 血 TG 








次 ; H; 





第 七 章 ”动脉 粥 样 硬化 
降低 20% 一 50%、HDL-C 升 高 10 闪 一 15 竣 、_LDL-C 降低 
10%% 一 15%%。 人 少数 患者 有 置 肠 道 反 应 .皮肤 发 痒 和 革 胖 背 ， 
以 及 一 过 性 血清 转氨酶 增高 和 肾 功 能 改变 . 宜 定期 检查 肝 、 
肾 功 能 。 长 期 应 用 胆石 症 发 病 率 增高 。 与 抗 凝 剂 合用 时 ， 
要 注意 减少 抗 凝 剂 的 剂 基 。 

(3) 烟 酸 (nicotinic acid) 类 ;抑制 肝脏 合成 VLDL. 抑 

制 脂肪 细胞 释 出 游离 脂肪 酸 ,从 而 降低 血 TG、TC 和 LDI- 
C. 增 高 HDL-C, 并 降低 LP(a) .扩张 周围 血管 。 用 是 : 烟 酸 
0 应 明显 已 很 少 使 用 
量 为 1~2g:1 次 /日 . 饭 后 服 . 宜 从 小 剂 熏 开 
大 剂量 2g/ 日 ; 阿 昔 莫 司 (acipimox).0.25g.3 次 日 . 
使 血 TG 下 降 20% 一 50% .LDL-C 下 降 10 交 一 2 
C 升 高 15% 一 35%。 烟 酸 的 不 良 反 应 有 皮 
骨 部 不 适 . 肝 功能 受 损 .高 血糖 .高 尿酸 等 。 
血脂 作用 不 及 烟 酸 , 但 不 良 反应 较 少 。 慢 性 肝病 和 
风 者 禁用 烟 酸 类 药物 ,消化 性 湿 疡 和 高 尿酸 血 症 者 慎 用 。 
(4) 胆 酸 歼 合 剂 (bile acid sequestrant) :为 阴离子 交换 

有 























与 肠 内 胆 酸 一 起 排出 体外 . 血 1 
因 这 类 药物 不 经 胃 肠 道 吸收 . 故 全 和 味 
儿童 


胆固醇 分 解 为 胆 酸 ， 
下 降 , 但 增高 血 TG。 
不 良 反应 少见 ,特别 适用 于 高 胆固醇 血 症 的 孕妇 和 儿童 。 
用 量 : 考 来 烯 胺 (cholestyramine, 消 胆 胺 )4 一 5g.3 次 ,日 ; 考 
来 替 泊 (colestipoD)4 一 5g,3 一 4 次/ 日。 微粒 型 新 制 

用 快 而 副作用 少 。 不 良 反 应 有 便秘 、 恶 心 等 。 禁 用 于 异常 
B 脂 蛋白 血 症 和 TG>>4.5mmolL 者 。TG 僵 2， 3mmol/L 
时 慎 用 。 

(5) 其 他 调 脂 药 

1) 普罗 布 考 (probucol) :阻碍 肝脏 中 胆固醇 的 乙酰 乙 
酸 酯 生物 合成 阶段 ,可 使 血 TC 降低 20% ~25%、LDL-C 
降低 5% 一 15% .HDL-C 也 明显 降低 .并 有 强 抗 氧 化 作用 。 
用 量 为 0. 5g,2 次 /日 。 副 作用 有 骨 肠 道 反 应 、 头 痛 、 胶 坚 、 
短暂 性 转氨酶 增高 及 QT 间 期 延长 。 

2) 多 不 饱和 脂肪 酸 (polyunsaturated [fatty acid. PU 
FA) :主要 是 从 鱼油 中 提取 的 长 链 ur-3 脂肪 酸 :二 十 磋 五 烦 
酸 (EPA) 和 二 十 二 碳 六 烯 酸 (DHA), 以 及 从 植物 油 提取 的 
w6 脂肪 酸 : 亚 油 酸 。w-3 脂肪 酸 制剂 可 降低 血 1TG, 轻 度 升 
高 HDL-C 和 ILDL-C, 对 TC 的 影响 不 定 . 并 有 抑制 血小板 
聚集 的 作用 。ww-6 脂肪 酸 制剂 可 降低 LDLC, 升 高 TG。 几 
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量 : 多 烯 康 丸 1. 8g,3 次 ,日 : 亚 油 酸 妨 0.38.3 次 日 月 见 
草 油 1.5 一 2g5,2 次 上 日。 由 于 鱼油 使 LDL 易 十 所 化 , 匡 不 


饱和 脂肪 酸 本 身 也 易于 氧化 .因此 .作为 药剂 个 也 和 脂肪 酸 
已 不 推荐 长 期 服用 。 


3) 依 折 麦 布 (ezetimibe) :为 选择 性 朋 国 革 琢 收 抑制 

剂 . 作 用 于 小 肠 黏 膜 剧 状 缘 . 抑制 肠炎 膜 吸 收 ! 

l0mg'd.H 服 .可 使 血 LDLC 降低 20， 
与 他 汀 类 合用 不 增加 肌 病 和 伐 纹 和 


! a 蕉 





















第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 

















多 于 单 用 他 汀 者 。 
4) 多 甘 烷 醇 (policosanol) :是 高 级 脂肪 醇 的 混合 物 ， 
主要 成 分 为 二 十 八 烷 醇 ,作用 机 制 包括 抑制 胆固醇 的 生物 
合成 ,增加 LDL 与 受 体 的 结合 和 内 化 过 程 而 促进 LDL-C 
的 分 解 代谢 。 可 使 LDL-C 降低 20% ~ 30%, TC 降低 
15%~20% ,HDL-C 升 高 10 站 一 15 中 。 起 始 剂量 5mg/d， 
可 增 至 10mg/d, 最 大 剂量 20mg/d。 不 良 反应 轻微 。 

5) 泛 琉 乙 胺 (pantethine) ;为 辅酶 A 分 子 的 组 成 部 分 ， 
0. 2g/ 次 ,3 次 /日 。 

6) 中 草药 : 泽 泻 . 首 乌 ,大麦 须 根 、 茶 树 根 .水 飞 蓟 、 山 
楂 、 麦 芽 、 桑 寄生 、 虎 杖 ,和 参 三 七 .葛根 、 黄 精 、 决 明子 、 灵 世 、 
玉 竹 、 消 黄 , 大蒜 冬虫夏草、 绞股蓝 等 , 均 曾 报道 有 降 血 脂 
作 






















































调整 血脂 药物 需 长 期 服用 ,有 时 还 需 两 种 或 以 上 药物 
凑合 应 用 。 应 注意 掌握 好 用 药剂 量 和 不 良 反应 。 宵 从 较 小 
剂量 开始 ,观察 对 药物 的 反应 ,在 不 引起 严重 不 良 反应 的 情 
况 下 增 至 足 量 以 达到 治疗 目标 。 

3. 抗 血 小 板 药物 “抑制 血小板 的 黏附 .聚集 和 释放 功 
能 ,防止 血栓 形成 。 

(1) 环 氧 酶 抑制 剂 :抑制 花生 四 烯 酸 转化 为 前 列 腺 素 
Gz 和 Hs .从 而 使 血小板 合成 血栓 素 A: 减少 。 常 用 小 剂量 
阿司匹林 75~300mg/d. 主 要 用 于 ICVD 的 二 级 预防 和 中 、 
高 危 患 者 (如 10 年 ICVD 危险 性 宇 10%)。 不 良 反 应 有 角 
部 不 适 、 恶 心 .呕吐 .消化 不 良和 便秘 等 .可 引起 胃 肠 道 
出 血 。 

42) 血小板 二 伴 酸 腺 芽 (ADP) 受 体 持 抗 药 : 降 低 血 小 
板 艺 附 性 ,延长 出 血 时 间 。 嗪 氧 匹 定 (ticlopidine) 用 量 为 
0. 25g,1 一 2 次 /日 ,不 良 反 应 有 皮肤 潮红 ,出 血 、 腹 演 、 粒 
胞 减少 . 肝 功 能 损害 等 。 氢 吡 格雷 (clopidogrcel) 用 量 为 
75mg/d, 起 效 快 而 副作用 小 ,已 取代 前 者 ,与 阿司匹林 联合 
用 于 ACS 或 植 人 支架 的 患者 ,或 用 于 不 能 耐 受 阿司匹林 的 
患者 。 普 拉 格 雷 (prasugrel) , 首 剂 负荷 量 为 60mg, 维 二 
10mg/d, 起 效 比 氢 吡 格雷 快 ,与 阿司匹林 联合 用 于 植 人 支 
架 的 ACS 患者 ;体重 低 于 60kg 者 可 考虑 剂量 为 5mg/d, 年 

于 氢 吡 属 洗 。 替 卡 格 
首 剂 负 
储量 为 180mg. 然 后 90mg. 每 日 2 次 ， 与 阿司匹林 联合 用 于 
ACS 患 者 。 
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(3) 增加 血小板 内 环 磷酸 腺 普 药 物 :可 延长 血小板 的 寿 
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命 : 抑 制 其 形态 变化 .黏附 性 和 聚集 。 可 用 西 洛 他 唑 (cilosta- 
zol ,50 一 100mg, 2 次 /日 ; 双 喀 达 黄 (dipyridamole) ,50mg,3 
次 /日 。 

(4) 血小板 糖 蛋白 JaCGPIb 亚 a) 受 体 阻 断 
药 : 阻 断 血 小 板 聚 集 的 最 终 环节 , 即 阻 断 纤维 蛋白 原 与 
GPLIb/ 亚 a 受 体 的 结合 ,血小板 的 聚焦 和 其 他 功能 受 抑 
制 , 出 血 时 间 延 长 。 用 旦 : 静 肪 用药 常 用 制剂 为 阿 昔 单 搞 
(abciximab, ReoPro), 先 注射 0.25mg/kg, 然 后 静脉 滴 注 
10pg/(Ckg "hb) 共 12 小 时 ,作用 可 维持 3 日 ; 尚 有 依 替 巴 肽 
《eptifibatide) 、 替 罗 非 班 (tirofiban) 和 拉 米 非 班 (lamifiban)， 
主要 用 于 冠 心 病 介 人 治疗 前 ; 依 蔡 巴 肽 和 替 罗 非 班 尚 可 用 
于 不 稳定 型 心绞痛 或 非 ST 段 抬 高 型 急性 心肌 梗死 。 不 良 
反应 主要 为 出 血 。 

4 溶血 栓 和 抗 血 凝 药 物 ” 对 动脉 内 形成 血栓 导致 管 

腔 狂 完 或 闭塞 者 ,可 用 溶解 血栓 制剂 继而 用 抗 泌 药 物 治疗 
(参见 本 篇 第 八 章 第 三 节 * 急 性 冠状 动脉 综合 征 ”)。 
5. 其 他 药物 ”治疗 高 同型 半 胱 氨 酸 血 症 主要 是 补充 
叶酸 (lmg/d) ,同时 适当 补充 维 素 B 和 Bi 。 一 些 蛋 白 
多 糖 制剂 如 硫酸 软骨 素 A 和 C 1. 5g,3 次 /日 ; 冠 心 舒 ( 动 
物 十 二 指 肠 提取 物 )20mg,3 次 /日 等 ,通过 调整 动 肪 壁 的 
蛋白 多 糖 结构 而 起 治疗 作用 。 

(三 ) 手术 治疗 包括 对 狭 罕 或 闭塞 血管 ,特别 是 完 
状 动脉 、 主 动脉, 友 动 脉 和 四 肢 动脉 施行 再 通 、 重 建 或 旁 
路 移植 等 外 科 手 术 。 也 可 用 带 球 委 导管 进行 经 腔 血 管 
形 术 、 经 腔 激光 再 通 、 经 腔 AS 斑 块 旋 切 或 施 腔 血 管 
改 形 术 后 放置 支架 .经 腔 超 声 再 通 等 介入 性 治疗 (参见 本 
条 第 六 齐心 笑 管 病 的 介入 治疗 ”")。 此 外 ,对 药物 治疗 无 
效 的 高 胆 回 七 血 症 ,施行 回肠 蓉 路 手术 或 应 用 血浆 净化 
疗法 在 体外 将 LDL 分 离 除去 ,但 费用 品 贵 或 茹 有 后 
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4 、 
第 一 节 概 述 
冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 (coronary atherosclerotic 
heart disease@) 简 称 冠 状 动脉 性 心脏 病 或 冠 心病 (coronary 
heart disease,CHD), 有 时 又 被 称 为 冠状 动脉 病 (coronary 
artery disease,CAD) 或 缺 血性 心脏 病 (ischemic heart dis 











easc) 。 指 由 于 冠状 动脉 强 样 硬化 使 管 腔 获 窜 或 阻塞 导致 
心肌 缺 血 、 缺 氧 而 引起 的 心脏 病 ,为 动脉 雍 样 硬化 导致 名 官 


由 于 冠状 动脉 的 完全 阻塞 常 为 血栓 形 
心 胜 病 


病变 的 最 常见 类 型 。 
成 所 致 ,近年 又 被 称 为 冠状 动脉 粥 样 硬化 血栓 性 
(coronary atherothrombotic heart diseasc) 。 

冠状 动脉 性 心脏 病 或 冠 心病 这 一 简称 ,目前 虽 被 普遍 
应 用 ,但 它 未 表达 出 动脉 粥 样 硬化 这 一 病因 :而 使 其 
泛 。 因 可 以 导致 心肌 缺 血 \ 缺 气 的 冠状 动脉 病 , 除 冠状 如 
粥 样 硬化 外 ,还 有 炎症 (风湿 性 、 梅 毒性 川崎 病 和 血管 闭塞 
性 脉 管 炎 等 ) ,痉挛 ,栓塞 ,结缔 组 织 疾病 、 创 伤 和 先天 性 畸 
形 等 多 种 ,冠状 动脉 性 心 胜 病 一 词 其 实 应 包括 所 有 这 些 情 
况 所 引起 的 心脏 病变 。 但 由 于 绝 大 多 数 (95%~99%%) 是 由 
冠状 动脉 粥 样 硬化 引起 ,因此 用 冠状 动脉 性 心 胜 病 或 冠 心 
病 一 词 来 代 蔡 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 ,虽然 不 甚 确切 ， 
在 临床 上 还 是 可 行 的 。 














【流行 病 学 】 

本 病 多 发 生 于 40 岁 以 上 ,男性 多 于 女性 , 且 以 脑力 劳 
动 者 居多 ,是 工业 发 达 国家 的 流行 病 ,已 成 为 欧美 国家 最 多 
见 的 心脏 病 病 种 。 和 冠 心病 发 病 率 有 明显 的 地 区 和 性 别 差 
别 。1978 年 世界 卫生 组 织 (WHO) 公 布 欧洲 12 国 心肌 梗 
死 发 病 率 男女 性 最 高 均 为 芬兰 ,分 别 为 730710 万 和 160 
10 万 ;男性 最 低 为 罗马 尼 亚 105/10 万 ,女性 最 低 为 保 加 利 
亚 20710 万 。20 世纪 90 年 代 7 国 随访 5 年 冠 心病 发 病 产 
旦 下 降 趋势 , 但 最 涡 仍 为 芬兰 198710 万 ,最 低 为 日 本 1 一 
20710 万 。 

和 冠 心病 是 西方 发 达 国 家 的 主要 死因 .其 年 死亡 数 可 所 












第 八 章 ”冠状 动脉 粥 样 硬 化 性 心脏 病 


陈 涉 珠 钱 菊 英 ” 李 清 
到 总 死亡 数 的 1/3 左右 。 但 由 于 对 本 病 二 级 预防 的 加 强 和 





干预 措施 的 得 力 , 自 1968 年 后 冠 心 病死 工 F 始 下 降 . 
1976 一 1985 年 下 降 了 48 光 。 据 WHO 1990 年 公布 的 11 
个 国家 资料 来 看 ,30 一 69 岁 冠 心病 死亡 率 以 北 爱尔兰 最 
高 ,芬兰 次 之 ,日 本 最 低 。 美国 冠 心病 相关 的 心 涯 性 独 死 的 
发 生 率 在 30 万 一 40 万 年 。 

作为 亚洲 国家 ,我 国 目 前 冠 心病 发 病 率 和 死亡 率 仍 处 
1 然而 和 一 些 发 展 中 国家 一 样 . 近 30 
当 趋 势 。 例 如 我 国 1974 一 1985 年 12 年 间 城 市 冠 
-高 了 40.7%, 农 村 升 高 了 146.9%。 在 所 有 
心脏 病死 亡 的 构成 比 中 , 冠 心病 所 占 的 比重 也 逐渐 加 大 。 
根据 (2009 年 中 国 卫生 统计 年 鉴 y 提 供 的 数据 .2008 年 我 国 
城市 居民 冠 心病 死亡 粕 91.41 10 万 .农村 居民 冠 心病 
死亡 粗 的 51. 89/10 万 .和 冠 心病 已 经 成 为 威胁 我 国人 民 健 
康 的 主要 疾病 























【病因 和 发 病 机 制 了 

本 病 是 由 冠状 动脉 独 样 硬化 所 化 ,其 病因 沿 不 完全 清 
楚 。 大 量 研究 表明 动脉 粥 样 硬化 的 形成 是 动脉 壁 细胞 、 细 
胞 外 基质 .血液 成 分 (特别 是 单 核 细 胞 、 血 小 na 夺 
蛋白 )、 局 部 血 流动 力学 、 环 境 及 遗传 学 等 多 因 求 参 
果 。 流 行 病 学 研究 发 现 .与 动脉 疾 样 硬化 相关 的 重要 危险 
因子 为 血脂 异常 .高 血压 ,糖尿病 吸烟、 肥 腾 、 血 同型 半 胱 
氨 酸 增高 ,体力 活动 少 、 高 龄 和 男性 等 。 至 于 冠状 动脉 之 所 
以 易 发 生 粥 样 硬 化 ,可 能 是 :该 动脉 内 膜 和 和 部 分 中 膜 的 血 
供 由 管 腔 直 接 供给 . 血 中 的 所 和 营养 物质 直接 透 入 内 膜 和 和 
中 膜 ,因而 脂 质 亦 易于 透 入 ;加 该 动脉 与 主动 脉 的 交角 几乎 
旺 直 角 ,其 近 端 及 主要 分 文 的 近 端 受到 的 血 流 冲击 态 大 , 因 
而 内 膜 易 受 损伤 。 

动脉 粥 祥 便 化 始 发 于 凡 皮 损伤 。 
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损伤 的 原因 人 不 仪 包括 









修饰 的 脂 集 和 白 , 还 有 病毒 和 可 能 其 他 微生物 . 住 日 前 与 微 征 
物 之 间 的 因果 关系 还 末 人 确定 。 动 脉 听 样 全 化 病 痰 的 典 成 经 
认 斑 三 个 基本 的 生物 党 过 程 :了 内 膜 中 滑 肌 细胞 、 符 种 二 区 


细胞 及 工 淋巴 细胞 芍 局 部 迁移 ,堆积 和 增殖 ; 全 玲 各 的 站 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 








滑 肌 细胞 在 各 种 生长 调节 因子 的 作用 下 合成 较 多 的 细胞 外 
基质 包括 弹力 蛋白 胶原 .蛋白 聚 糖 等 ;@ 脂 质 在 巨 噬 细 胞 
和 平滑肌 细胞 以 及 细胞 外 基质 中 堆积 ,最 终 内 膜 增 厚 、 脂 质 
沉积 形成 动脉 粥 样 硬 化 病变 。 血 小 板 在 损伤 . 溃 破 的 内 皮 
表面 黏附 ,聚集 可 导致 内 皮 细胞 进一步 损伤 ,并 可 促 发 凝血 
对 形成 血栓 ,加 重 甚至 完全 阻塞 冠 脉 管 腔 。 
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〖 病 理解 剖 和 病理 生理 】 

冠状 动脉 有 左 、 右 两 支 ,开口 分 别 在 左 、 右 主动 脉 实 。 
左 冠状 动脉 有 1 一 3cm 长 的 主干 ,然后 分 为 前 降 支 和 回旋 
支 。 前 降 支 供血 给 左 心室 前 壁 中 下 部 ,心室 间隔 的 前 2/3 
及 二 尖 辩 前 外 乳头 肌 和 左 心房 ;回旋 支 供血 给 左 心房 , 左 心 
蒜 上 部 ` 左 心室 外 侧 壁 及 心脏 申 面 的 左 半 部 或 全 部 和 





至 且 
二 尖 瓣 后 内 乳头 肌 。 右 冠状 动脉 供血 给 右 心室 ,心室 间隔 
的 后 1/3 和 心脏 有 蚂 面 的 右 侧 或 全 部 。 这 三 支 冠状 动脉 连同 
左 冠 状 动脉 的 主 下 , 合 称 为 冠状 动脉 的 四 支 。 在 左 、 右 冠状 
动脉 系统 以 及 单 侧 冠 状 动脉 各 分 支 之 间 还 存在 侧 支 血管 吻 
合 支 .在 正常 情况 下 它们 -- 般 没有 功能 。 

粥 样 栈 化 可 累及 四 支 冠状 动脉 中 的 一 、 二 或 三 支 , 亦 可 
四 支 同 时 受累 。 其 中 以 左前 降 支 受累 最 为 多 见 , 病 变 也 最 
重 。 粥 样 斑 块 多 分 布 在 血管 分 支 的 开口 处 , 且 常 偏 于 血管 
的 一 侧 , 血 管 横 切面 上 呈 新 月 形 。 

在 正常 情况 下 ,通过 神经 和 体液 的 调节 ,心肌 的 需 血 和 
冠状 动脉 的 供血 两 者 保持 着 动态 的 平衡 。 当 血管 腔 狭 窄 二 
50% ,心肌 的 血 供 未 受 影响 ,患者 无 症状 ,各 种 心脏 负荷 斌 
验 也 无 心肌 缺 血 的 表现 。 当 冠状 动脉 管 腔 狭 窗 之 50% 一 
75 共 ,安静 时 尚 能 代 偿 ,而 运动 ,心动 过 速 .情绪 激动 造成 心 
肌 需 氧 量 增 加 时 ,可 导致 短暂 的 心肌 供 氧 和 需 氧 间 的 不 平 
衡 , 称 为 “ 需 氧 增加 性 心肌 缺 血 ”(demand ischemia) ,这 是 
引起 大 多 数 慢性 稳定 型 心绞痛 发 作 的 机 制 。 另 一 些 情况 
下 .由 于 粥 样 硬化 斑 块 的 破裂 或 出 血 、 血 小 板 聚 集 或 血栓 形 
成 . 粥 样 硬 化 的 冠状 动脉 ( 亦 可 无 粥 样 硬化 病变 ) 发 生 痉挛 
敏 冠 脉 内 动脉 张力 增高 , 均 可 使 心肌 氧 供应 减少 ,清除 代谢 
产物 也 发 生 障 碍 , 称 之 为 “ 供 氧 减 少 性 心肌 缺 血 ”( supply 
ischemia) ,这 是 引起 大 多 数 心 肌 梗 死 和 不 稳定 型 心绞痛 发 
生 的 原因 : 但 在 许多 情况 下 ,心肌 缺 血 是 需 氧 量 增加 和 供 
氧 量 减少 两 者 共同 作用 的 结果 。 心肌 缺 血 后 ,氧化 代谢 受 
元. 使 高 能 磷酸 化 合 物 储备 降低 ,细胞 功能 随 之 发 生 改变 。 
短暂 的 反复 缺 血 发 作 可 对 随后 的 缺 血 发 作 产生 抗 缺 血 的 保 
护 作用 以 减少 心肌 坏死 范围 或 延缓 细胞 死亡 , 称 为 “心肌 预 
适应 ”(myocardial preconditioning)。 而 短 和 暂 的 重度 缺 血 
后 :显然 心肌 的 血 流 灌注 和 耗 氧 明 已 恢复 ,但 仍 可 发 生 持久 
的 心肌 功能 异常 伴 收缩 功能 的 恢复 延缓 , 称 为 “心肌 顿 抑 ” 
(myocardial stunning)。 心 肌 长 期 慢性 缺 血 ,心肌 功能 下 调 

以 减少 能 熏 消 耗 ,维持 心肌 供 铂 之 问 新 的 平衡 .以 至 

不 发 咎 心肌 坏 金 ;当心 肌 生 流 聊 复 后 :心肌 功能 可 延迟 、 完 

全 恢复 下 党 .此 强 象 称 为 "心肌 冬 腿 ”Cnmyocardial hiberna 
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tion) ,也 是 心肌 的 自身 保护 机 制 。 持 续 而 严重 的 心肌 缺 血 
则 可 导致 不 可 逆 的 心肌 细胞 损伤 和 坏死 。 


【临床 类 型 】 
由 于 冠状 动脉 病变 的 部 位 .范围 和 程度 的 不 同 , 本 病 有 
不 同 的 临床 特点 ,按照 1979 年 世界 卫生 组 织 (WHO) 发 表 
的 “ 缺 血性 心脏 病 ” 的 命名 和 诊断 标准 ,可 将 本 病 归 类 为 : 
@ 隐 匿 型 或 无 症状 性 冠 心 病 ;@ 心 绞 痛 ;@ 心 肌 梗 死 ; @ 缺 
血性 心肌 病 ;@ 独 死 ( 原 发 性 心脏 又 停 . 冠 心病 独 死 的 临床 
表现 及 防治 见 本 篇 第 四 童心 脏 又 停 和 心脏 性 镶 死 ”) 等 5 
型 。1980 年 第 一 届 全 国内 科学 术 会 议 建 议 采 用 世界 卫生 
组 织 的 命名 和 诊断 标准 ,以 利于 国际 交流 。 该 标准 此 后 未 
再 次 修订 。 而 近年 米 , 从 提高 诊治 效果 和 降低 死亡 率 出 发 ， 
临床 上 提出 两 种 综合 征 的 分 类 ， 
(一 ) 慢性 心肌 缺 血 综合 征 (chronic ischemic syndrome) 
包括 隐匿 型 冠 心病 ,稳定 型 心绞痛 和 和 缺 血性 心肌 病 等 。 
(二 ) 急性 冠状 动脉 综合 征 (acute coronary syndrome, 
ACS) 包括 :@ 非 ST 段 抬 高 型 ACSCNSTE-ACS) 和 @ST 
段 抬 高 型 ACS(STE-ACS) 两 大 类 。 前 者 包括 :不 稳定 型 心 
绞 痛 (unstable angina, UA) , 非 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 (non- 
ST-segment elevation myocardial infarction, NSTEMD) ,后 
者 主要 是 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 ST-segment clevation 
myocardial infarction, STEMT) 各 
心绞痛 和 心肌 梗死 ,中 医 称 之 为 “变心 痛 ”、“ 真 心痛 ” 
《内 经 力 和 "“ 胸 闻 "(《 金 匿 要 略 力 。 认 为 是 “ 心 " 气 不 足 ， 
_“ 恬 阳 不 振 ,以 致 灾 凝 气 滞 , 普 血 和 痰 浊 阻 碍 “ 心 " 脉 ,影响 
气 血 运行 所 致 。 






































第 二 节 慢性 心肌 缺 血 综合 征 

盆 性 心肌 缺 血 综 合 征 最 具 代 表 性 的 病 种 是 稳定 型 心 绞 
痛 。 心 绞 痛 (angina Pectoris) 是 冠状 动脉 供血 不 足 ,心肌 急 
剧 的 .暂时 的 缺 血 与 缺 氧 所 引起 的 临床 综合 征 。 其 特点 
阵 发 性 的 前 胸 压 榨 性 疼痛 感觉 ， 疫 痛 主要 位 于 胸 肖 后 部 ,可 
放射 至 心 前 区 和 左上 肢 , 常 发 生 于 劳力 或 情结 激动 时 ， 村 续 
数 分 钟 , 休 息 或 合 服 硝酸 甘油 制剂 后 迅速 消失 。 心 绞 痛 多 
见于 男性 ,多 数 患 者 在 40 岁 以 上 ,劳累 .情绪 激动 .心律 失 
常 ,饮食 、 受 寒 、 阴 十 天气 ,急性 循环 衰竭 等 为 党 见 的 诱因 。 

心绞痛 可 分 为 若干 类 型 。 目 前 多 采用 WHO 分 型 和 
Braunwald 分 型 。 前 者 是 按 心 绞 痛 的 发 作 性 质 进 行 分 型 ， 
后 者 则 按 心 绞 痛 的 发 作 状况 进行 分 型 ,分 型 的 目的 是 为 了 
便于 理解 心绞痛 的 不 同 发 病 机 制 以 指导 治疗 和 方便 临床 
使 用 。 

(一 ) WHO 心绞痛 分 型 

1 劳力 性 心绞痛 (angina pectoris of effort) 是 由 运动 
或 其 他 心肌 需 氧 增加 情 
型 :全 稳定 型 劳力 性 心绞痛 


























化 型 劳力 性 心绞痛 。 

2. 自发 性 心绞痛 (angina pectoris at rest) 与 劳力 性 
心绞痛 相 比 ,疼痛 持续 时 间 一 般 较 长 ,程度 较 重 , 且 不 易 为 
硝酸 甘油 所 缓解 。 包 括 四 种 类 型 :@ 卧 位 型 心绞痛 (angina 
decubitus) ;@ 四 变异 型 心绞痛 (Prinzmetal”s variant angina 
pectoris) ;@@ 中 间 综 合 征 (intermediate syndrome) ; 田 梗死 
后 心绞痛 (postinfarction angina) 。 

3. 混合 性 心绞痛 (mixed type angina pectoris) 
性 和 自发 性 心绞痛 同时 并 存 。 

(二 ) Braunwald 心绞痛 分 型 ”@ 稳 定型 心绞痛 (stable 
angina pectoris) ; @ 不 稳定 型 心绞痛 (unstable angina pecto- 
Tis) ;变异 型 心绞痛 。 

这 两 种 分 型 表面 上 看 是 有 区 别 的 ,但 实际 上 又 是 相 容 
的 。WHO 分 型 中 除了 稳定 型 劳力 性 心绞痛 外 均 为 不 稳定 
型 心绞痛 ,此 广义 不 稳定 型 心绞痛 除去 变异 型 心绞痛 即 为 
Braunwald 分 型 不 稳定 型 心绞痛 。 
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一 、 稳 定型 心绞痛 


即 稳 定型 劳力 性 心绞痛 , 亦 称 普通 型 心绞痛 ,是 最 常见 
的 心绞痛 。 指 由 心肌 缺 血 缺 氧 引 起 的 典型 心绞痛 发 作 , 其 
临床 表现 在 1 一 3 个 月 内 相对 稳定 , 即 每 日 和 每 周 疼痛 发 作 
次 数 大 致 相同 ,诱发 疼痛 的 劳力 和 情绪 激动 程度 相同 ,每 次 
发 作 疼 痛 的 性 质 和 疼痛 部 位 无 改变 ,疼痛 时 限 相仿 ,用 硝酸 
甘油 后 也 在 相近 时 间 内 发 生 疗 效 。 


【发 病 机制 】 

是 心肌 缺 血 与 缺 氧 所 引起 的 疼痛 。 心 肌 氧 耗 的 多 少 由 
心肌 张力 .心肌 收缩 强度 和 心率 所 决定 ,故常 用 “心率 X 收 
缩 压 "( 即 二 重 乘积 ) 作 为 估计 心肌 氧 耗 的 指标 。 心 肌 能 量 
的 产生 要 求 大 量 的 氧 供 。 心 贞 细 胞 摄取 血液 氧 含 基 的 
65 站 一 75 冯 ,而 身体 其 他 组 织 则 仅 摄取 10%6 一 25 锥 。 因 此 
心肌 平时 对 血液 中 氧 的 摄取 已 接近 于 最 大 量 , 对 心肌 氧 供 
应 的 增加 更 多 依 侣 增加 冠状 动脉 的 血 流量 米 实现 。 在 正常 
情况 下 ,冠状 循环 有 很 大 的 储备 ,其 血 流 量 可 随身 体 的 生理 
情况 而 有 显著 的 变化 ;在 剧烈 运动 心率 加 快 的 同时 ,小 冠状 
动脉 扩张 ,冠状 循环 阻力 下 降 , 冠 脉 循环 血 流量 可 增加 到 休 
息 时 的 6 一 7 倍 。 当 大 的 心 外 膜 冠 状 动脉 管 径 狭 窄 超过 
50% 时 ,对 血 流量 产生 相当 的 阻力 ,以 至 于 其 传输 血 流 的 功 
能 受 损 , 此 时 冠 脉 循环 的 最 大 储备 是 下 降 。 然 而 由 于 缺 血 
可 激活 自动 调节 机 制 ,造成 小 冠状 动脉 扩张 ,使 总 的 冠状 动 
脉 明 力 趋 于 正常 , 静 息 血 流量 仍 可 保持 正常 ;但 当心 脏 负 区 
加 重 及 其 心肌 耗 氢 量 增加 超过 小 和 冠状 动脉 的 扩张 储备 能 力 
所 能 代 偿 时 , 则 发 生 相对 的 心肌 供血 不 是 。 这 种 由 心肌 需 
氧 盟 的 增加 最 终 超过 男 罕 的 冠状 动脉 最 大 代 偿 供血 能 
力 所 引 起 的 心肌 缺 血 是 稳定 型 心绞痛 最 常见 的 机 制 。 而 冠 
状 动 脉 痉 识 (如 吸烟 过 度 或 神经 体液 调节 障碍 ) 或 暂时 性 血 



















血压 可 略 增高 或 降低 ,心率 可 正常 、 增 快 或 


第 八 章 


冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 





小 板 聚 集 . 一 过 性 血栓 形成 以 及 狭 鹤 局 部 血液 流 变 学 异常 




















oa 
所 致 的 血 流 洪 滞 等 冠状 动脉 血 流 的 动力 性 阻塞 因素 ,可 导 | ID 
致 心肌 供血 的 突然 减少 ,这 是 产生 心绞痛 的 又 一 重要 因素 .| 出 = 全 














此 外 ,突然 发 生 循环 血 流 重 减少 的 情况 下 (如 休克 、 裤 度 心 
动 过 速 等 ) ,心肌 血液 供求 之 间 的 矛盾 加 深 , 心 肌 血 液 供给 
不 足 , 也 可 引起 心绞痛 。 

产生 疼痛 的 直接 因素 ,可 能 是 在 缺 血 缺 气 的 情况 下 . 心 
肌 内 积聚 过 多 的 代谢 产物 ,如 乳酸 、 丙 前 酸 \ 磷 酸 等 酸性 物 
质 ;或 类 似 激 肽 的 多 肽 类 物质 ,刺激 心脏 内 自主 神经 的 传人 
纤维 末梢 ,经 上 颈 神 经 节 至 第 5 胸 交 感 神 经 节 和 相应 的 将 
骨 段 , 传 至 大 脑 ,产生 疼痛 感觉 。 这 种 痛觉 常 投射 到 与 自主 
神经 进入 水 平 相同 将 髓 段 的 将 神经 所 分 布 的 皮肤 区 域 . 称 
为 “牵涉 痛 ”, 故 心绞痛 常 表现 为 胸骨 后 疼痛 并 放射 至 左肩 、 
辟 和 手指 。 



































【病理 解剖 和 病理 生理 】 


稳定 型 心绞痛 患者 的 冠状 动脉 造影 显示 有 1、2 或 3 
支 冠 脉 直 径 减 少 之 70 闻 的 病变 者 分 别 各 有 25 兴 ,此 外 ， 
5%% 一 10%% 的 患者 有 左 冠 脉 主干 狭窄 ,其 余 约 15 汉 的 患者 
无 显著 狭 窗 。 后 一 种 情况 提示 这 些 患者 的 心肌 血 供 和 和 氧 
供 不 足 可 能 是 冠状 动脉 痉挛 、 冠 状 循环 的 小 动脉 病变 、 血 
红 蛋 白 和 和 氧 的 离 解 异常 .交感 神经 活动 过 度 、 儿 茶 酚 胺 分 
泌 过 多 或 心肌 代谢 异常 等 所 致 。 存 在 心肌 桥 时 冠状 动脉 
在 收缩 期 管 腔 明 显 受 压 也 可 导致 心绞痛 发 生 ( 参 阅 本 章 





第 一 节 “ 概 述 ”) 。 


【临床 表现 】 


典型 稳定 型 心绞痛 发 作 是 劳 罕 时 突然 发 生 的 位 于 胸骨 


体 上 段 或 中 段 之 后 的 压榨 性 、 头 胀 性 或 室 息 性 疼痛 , 亦 可 能 


波及 大 部 分 心 前 区 ,可 放射 至 左肩 ,左上 肢 前 内 侧 , 达 无 名 


指 和 小 指 , 范 围 有 手掌 大 小 , 偶 可 伴 有 濒 死 的 荡 惧 感觉 . 重 


者 还 可 出 汗 , 往 往 迫 使 患者 立即 停止 活动 。 疼 痛 历 时 1 一 5 
分 钟 ,很 少 超过 15 分 钟 ; 休 息 或 含 用 硝酸 上 甘 油 片 ,在 1 一 2 
分 钟 内 (很 少 超过 5 分钟) 消失。 常 在 体力 劳 罕 、 情 绪 激 动 、 


受 寒 .饮食 吸烟 时 发 生 , 贫 自 、 心 动 过 速 或 休克 亦 可 诱发 . 


不 典型 的 心绞痛 ,疼痛 可 位 于 胸骨 下 段 、 左 心 前 区 或 上 上 腹 
部 ,放射 至 颈 `、 下颌 . 左 让 用 部 或 右前 胸 ,疼痛 可 很 轻 或 仅 有 
左前 胸 不 适 或 发 头 感 。 

心绞痛 发 作 时 ,患者 表情 焦虑 ,皮肤 苍白 、 冷 或 出 汗 。 
全 ,以 增 快 居 
多 ,可 有 房 性 或 室 性 奔 乌 律 , 心 尖 区 可 有 收缩 期 杂音 ( -人 类 
淤 乳 头 肌 功能 失调 所 致 )， 心音 可 有 逆 分 测 . 述 可 有 交 
替 脉 或 心 前 区 拾 举 性 搏动 等 体征 。 

根据 诱发 心 的 体力 活动 量 , 如 拿 大 心血 管 病 党 会 
(CCS) 将 劳力 性 心绞痛 的 严重 程度 分 为 四 级 :TI 级 ;HH 党 
活动 时 无 症状 。 较 日 常 活 的 体力 活动 .如 平地 小 跑步 、 
快速 或 持 重 物 上 一 配 、 上 陡坡 等 时 引起 心 绞 站 ， 们 有 册 级 :1 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
常 活动 稍 受 限 制 。 一 般 体 力 活动 ,如 常 速 步行 1.5 一 2 公 


| 里 、 上 三 楼 、 上 坡 等 即 引 起 心绞痛 。@ 本 级 :日 常 活动 明显 
受 限 。 较 日 常 活动 轻 的 体力 活动 .如常 速 步行 0.5 一 1 公 
里 .上 二 楼 、 上 小 坡 等 即 引 起 心绞痛 。 四 和 级 :轻微 体力 活 
动 ( 如 在 室内 缓行 ) 即 引起 心绞痛 ,严重 者 休息 时 亦 发 生 心 





根据 典型 的 发 et 油 后 缓解 , 乡 
合 年 龄 和 存在 冠 心病 危险 因素 ,除外 其 他 原因 所 致 的 心 绞 
痛 , 一 般 即 可 建立 诊断 。 体格 检查 对 稳定 型 ` 绞 痛 的 诊断 
无 重要 价值 .但 可 发 现 基础 心脏 病 的 线索 。 心 电 图 检查 是 
诊断 心肌 缺 血 的 最 常用 的 无 创 性 检查 。 心 绞 痛 发 作 时 心 电 
图 检查 可 见 以 R 波 为 主 的 导 联 中 ST 段 压低 .TT 波 平坦 或 
倒置 ,发 作 过 后 数 分 钟 内 逐渐 恢复 (图 16-8-1) 。 其 他 变化 
还 可 有 传导 阻 沾 ( 房 室 或 束 支 阻 灌 )、 左 心室 肥大 .心律 失常 
等 , 偶 有 陈旧 性 心肌 梗死 表现 。 静 息 时 50% 以 上 的 患者 心 
电 图 在 正常 范围 ,可 考虑 进行 动态 心电图 记录 和 (或 ) 心 脏 

负荷 试验 。 后 者 常用 活动 平板 运动 、 踏 车 等 动力 性 负荷 斌 
































验 (图 16-8-2)。 对 不 能 进行 运动 试验 的 患者 还 可 用 药物 负 
荷 试验 包括 双 喀 达 莫 ( 潘 生 丁 ) 试 验 、 腺 苷 试验 








多 巴 酚 丁 胺 






试验 。 麦 角 新 碱 诱发 试验 用 于 诊断 冠状 动脉 
放射 性 核 素 心 脏 显 像 包 括 心肌 灌注 
心肌 代谢 显 像 竺 有 助 于 判断 心肌 缺 血 
像 常用 天 TI1 或 2 Te-MIBI 静脉 注射 人 
血 区 不 显影 的 “准点”" 显 像 法 ,结合 运动 或 药物 负 丛 试验, 还 
可 碍 出 静 息 时 心肌 无 明显 缺 血 的 患者 ( 见 文 未 彩 图 16-8- 
3)。 用 meTe 标 记 红 细胞 或 白 蛋 自行 心室 血 池 显影 
有 助 于 了 解 室 壁 运动 .心室 的 射 血 分 数 等 (参见 下 文 “ST 段 
抬 高 型 心肌 梗死 ”) 。 
超声 心动 图 检查 可 通过 观察 室 壁 运动 有 无 异常 心 腔 
形态 的 改变 ,心室 的 射 血 分 数 等 来 判断 心肌 缺 血 ,也 可 与 运 
动 、 双 旷 达 莫 、 腺 并 ,多 巴 酚 丁 胺 等 负荷 试 验 结合 应 用 。 近 
年 发 展 的 心肌 对 比 超声 心动 图 有 助 于 了 解 心肌 的 血 流 灌注 
情况 和 冠 脉 血 流 储备 。 
磁 共 振 显 像 可 同时 获得 心脏 解剖 心肌 灌注 与 代谢 、 心 
室 功 能 及 和 冠 脉 成 像 的 信息 。 心脏 X 线 片 可 无 异常 发 
现 或 见 主动 脉 增 宽 、 心 影 增 大 、 肺 充血 等 。 电子 束 X 线 断 
层 显 像 (electuron beam computed tomography， EBCT) 用 于 
动脉 的 钙化 、 预 测 冠状 动脉 狭窄 的 存在 。CT 血 
uted tomography angiography, CTA) 近 年 来 
壬 条 件 控制 良好 的 情况 下 .其 诊断 准确 案 吕 达 
这 (CT 的 出 现 , 使 其 时 间 和 
但 由 于 和 夸 状 动 脉 
比 的 侠 究 资料 还 不 够 充分 ， 
2019 年 欧洲 它 虹 病 雇 会 对 于 应 用 
低 于 各 


显 像 、 心 室 腔 量 
死 。 心 肌 灌注 显 
心肌 显影 而 缺 
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窟 加 分 事 康 更 高 , 受 心律 的 影响 
(TA 与 选择 性 社交 到 有 
加 之 寺 技 术 还 不 够 元 名 
(CTA 诊断 读 必 鸳 或 评 债 夺 让 病 防 后 的 推荐 为 上 | 类。 
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类 心脏 负荷 试验 的 推荐 ,目前 CTA 还 不 能 完全 取代 选择 
性 冠状 动脉 造影 ,只 能 作为 一 种 重要 补充 (图 16-8-4)。 
选择 性 冠状 动脉 造影 (selective coronary arteriography) 
是 显示 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 病变 最 有 价值 的 有 创 性 检测 手 
段 。 可 分 别 显影 出 左右 冠状 动脉 至 直径 小 到 100jm 的 分 
支 ,从 而 观察 到 冠状 动脉 的 阻塞 性 病变 (图 16-8-5) 。 如 与 
电子 计算 机 数字 减 影 血管 造影 法 结合 进行 还 能 显影 更 小 的 
分 支 。 
由 于 冠状 动脉 造影 只 是 通过 造影 剂 充 填 的 管 腔 轮 
映 冠 脉 病变 ,因此 在 定性 和 定量 
存在 局 限 性 。 冠 状 动脉 血管 内 超声 (intravascular ultra- 
sound,IVUS) 成 像 是 将 微型 超声 探头 通过 心 导管 送 i 
动脉 ,从 血管 腔 内 显示 血管 的 横断 面 , 不 但 显示 管 腔 的 独 
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廓 反 
引 断 冠 脉 壁 上 的 病变 方面 















情况 ,还 能 了 解 冠状 动脉 壁 的 病变 情况 (图 16-8 6)。 光 学 
相干 断层 扫描 (optical coherence tomography, OCT) 与 


IVUS 相 比 ,分 辨 率 更 高 ,可 用 于 显 像 病 变 的 性 质 , 不 过 穿 
透 力 较 低 。 和 冠状 动脉 血 管 镜 (coronary angioscopy) 检 查 是 
直接 观察 冠 脉 腔 的 方法 ,在 显 示 血 栓 性 病变 方面 有 独特 的 
应 用 价值 。 血 管内 多 普 勒 血 流速 度 测 定 (intravascular 
Doppler blood flow velocity measurement) 则 是 采用 多 普 
原理 ,通过 导管 或 导 丝 将 换 能 器 直接 置 人 冠 ) 脉 内 测定 
速度 的 技术 ,能 测定 冠状 动 脉 血 流 储备 ,评价 微 循环 灌注 悄 
况 等 冠 脉 生理 功能 情况 ,冠状 动 脉 内 压力 测定 技术 得 到 的 
血 流 储备 分 数 可 评价 冠状 动 脉 病变 导致 的 机 械 性 梗阻 程 
度 。 在 选择 性 冠状 动脉 造影 的 基础 上 发 展 起 来 的 上 上述 有 创 
的 技术 对 冠状 动脉 病变 的 形态 和 冠 脉 循环 的 功能 评价 能 提 
供 更 多 有 价值 的 信息 。 

我 国 点 者 心绞痛 发 作 时 的 表现 常 不 典型 ,诊断 需 说 慎 
从 事 。 国外 也 有 学 者 强调 心绞痛 一 词 不 完全 代表 痛 , 部 分 
患者 对 心肌 缺 血 缺 氧 的 感觉 是 痛 以 外 的 另 一 些 感觉 ,因而 


可 能 否认 感觉 疼痛 。 下 列 几 方面 有 助 于 临床 上 判别 心 
绞 痛 。 




















(一 ) 性 质 心绞痛 应 是 压榨 紧缩 ,压迫 罕 息 注 

胀 性 疼痛 ,而 非 “ 绞 痛 ” 也 非 刀 荐 样 ,尖锐 痛 或 抓 痛 、 短促 的 
针 刺 样 或 触电 样 ` 或 昼夜 不 停 的 胸 问 感 觉 。 在 少数 患者 
可 为 烧灼 感 , 紧 张 感 或 呼吸 短促 伴 有 咽喉 或 气管 上 方 紧缩 
感 。 症 状 很 少 为 体位 改变 或 深呼吸 所 影响 。 
(二 ) 部 位 “疼痛 或 不 适 处 常 位 于 胸骨 或 其 邻近 ,也 可 
发 生 在 上 腹 至 咽 部 之 间 的 任何 水 乎 处 ,但 极 少 在 咽 部 以 上 。 
有 时 可 位 人 蜗 ， 下 颌 、 F 颈 











冬 痛 0 不 A 布 的 范围 。 ， 普 
一 -手指 的 指 端 米 指 











常 入 整个 人 了 
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均 不 似 心 绞 痛 
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图 16-8-1 稳定 型 心绞痛 症状 发 作 时 的 心电图 


运动 后 2 分 钟 ”运动 后 4 分 钟 ”运动 后 6 分 钟 ”运动 后 8 分 钟 
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图 16-8-2 ”活动 平板 运动 试验 阳性 的 心电图 


到 动 前 ， 人 ST-T 改 好 十 心电图 除 Vi .aVR 导 联 外 各 导 联 ST 段 明显 
运 :所 图 除 VaVR 导 联 外 各 导 联 SI 段 下 降 沿 未 十 全 恢复 
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循环 系统 疾病 : 


第 十 六 篇 
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16-8-4 多 排 (320) 双 源 螺 旋 CT 冠 脉 造影 和 三 维 重建 示 冠 状 动脉 三 支 


近 中 段 均 见 管 壁 多 处 局 限 性 增 厚 , 伴 班 块 状 钙化 影 





状 动脉 造影 (右前 斜 位 30 + 足 位 30 ) 


去 近 段 明 显 狭 罕 ( 简 头 ) 
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图 16-8-6 ”冠状 动脉 内 超声 显 像 图 


























2 点 部 位 的 偏心 性 班 块 ”B, 向 心性 斑 抉 . 自 2 点 至 6 点 为 钙化 ,表现 为 强 回 声 ,后 方 有 声 影 。 仿 头 
导管 
(四 ) 诱发 因素 ”多 与 体力 活动 或 情绪 变化 (过 度 兴 (四 ) 心肌 桥 (myocardial bridge) ”冠状 动脉 遂 ee 






会、 铠 怖 .紧张 .发 翁 、 烦 恼 等 有 关 。 通 常 它 绞 痛 发 生 王 心 ”于 心 外 膜 下 的 结缔 组 织 中 ,如 果 一 段 冠 状 动脉 行走 于 
脏 负荷 加 重 的 当时 而 非 之 后 。 人 饱餐 寒冷 ,感染 等 情况 下 心 。 ”内 ,这 束 心肌 纤维 被 称 为 心肌 桥 ,行走 于 心肌 桥 下 的 冠 ; 
绞 痛 更 易 诱发 。 脉 被 称 为 辟 冠 状 动脉 。 由 于 壁 冠状 动脉 在 等 一 个 心动 周期 
下) i 休息 或 舌 下 含 用 硝酸 甘油 片 如 有 效 ， ”的 收缩 期 中 被 挤 压 ,而 产生 1 缺 血 ,临床 上 可 表现 为 
解 。 在 评定 硝酸 甘油 的 效应 时 ,还 要 eh ,甚至 心肌 醒 死 或 独 死 。 冠 状 
证 否 已 经 失效 或 接近 失效 。 可 显示 该 节 段 收缩 期 严 :被 挤 压 ,舒张 期 叉 
被 称 为 挤 奶 现象 (milking cffect)。 血 i | 
也 反映 出 心肌 桥 的 存在 , 冠 脉 内 多 普 惑 可 呈现 特 
早期 血 流 加 速 及 收缩 期 前 向 Ty 流 减 弹 或 道 流 

















【鉴别 诊断 】 


(一 ) X 综 合 征 (syndrome X) Kemp 于 1973 年 提出 ， 

















晚近 ,Cannon 等 建议 称 其 为 “微血管 目前 被 认 现象 。 
为 是 小 冠状 动脉 内 皮 依赖 性 舒张 功能 障碍 .异常 的 神经 刺 (五 ) 其 他 疾病 引起 的 心绞痛 ”包括 严重 的 主动 脉 以 
激 或 代谢 对 多 种 因 F 致 ,以 反复 发 作 和 劳累 性 心 绞 痢 病变 ` 风 湿热 或 其 他 原因 马 起 的 冠状 动脉 炎 、 梅 毒性 主动 肪 
为 主要 表现 , 疼 痢 亦 可 在 休息 时 发 生 。， 发 作 时 或 负荷 后 心 炎 引 起 冠状 动脉 口 狭 窗 或 闭塞 .肥厚 型 心肌 病 肥 厚 心 贞 相 
电 图 可 示 心 肌 缺 血 表现 、 部 分 溃 才 超声 心动 图 可 示 节 段 性 对 缺 血 \ 先 天 性 冠状 动脉 畸形 等 引起 的 心绞痛, 要 根据 其 他 
: 动 异常 核 罕 心肌 灌注 扫描 可 发 现 节 段 心肌 灌注 碱 。 ”临床 表现 来 进行 鉴别 。 

低 和 青 分 布 征象 。 本 病 多 见于 绝经 期 前 女性 , 冠 心病 的 危 (六 ) 助 间 神经 痛 ”本 病 疼 
险 因 素 不 明显 ,疼痛 症状 不 站 内 典型 ,5 er A 见 有 总 并 不 一 定局 限 在 前 胸 ， 为 刺 痛 或 灼 首 ,多 为 持续 性 而 正 发 作 
义 的 狭 托 治 性 ,咳嗽 上 用 力 呼 鹃 和 身体 转动 可 使 疼 冶 加剧, 沿 神 经 行 和 


疗 反 应 不 稳定 但 预后 良好 。 处 有 压痛 , 手 辟 上 举 活动 时 局 部 有 座 拉 疼痛 , 故 与 心绞痛 
(二 ) 心脏 神经 症 ” 本 病 患 日 为 短暂 ( 几 ”不同 . 


秒 钟 ) 的 刺 痛 或 较 持 久 ( 几 小 时 ) 的 


有 



































及 1 一 2 个 肋 问 ,但 























患者 常 襄 欢 不 时 地 此 外 ,不 典型 的 心绞痛 还 各 与 爵 租 和 肋 软 峭 病 坚 、 食 管 
总 大 1 | 彤 部 人 多 在 左 胸 乳 房 下 病变 .纵隔 病变 \ 食 管 裂孔 阁 、 漠 疡 病 、 肠 道 疾病 、 儒 锥 病 等 


心 类 部 附近 ， 
六 ”) 





第 十 八 章 "心脏 神经 。 所 引起 的 胸 , 腹 疼痛 相 鉴 别 
鉴别 。 






【预后 】 


沸 oe 中 这 





患者 ,经 治疗 后 症状 可 绥 解 或 消 大 ,充分 


写 律 失常 和 (或 1 6 笋 喝 . 开 有 发 热 和 文 衢 环 建立 后 可 长 时 间 不 发 作 疼 首 ， 次 定 项 后 的 主 归 


了 已 股 措 竹 疆 志 物 的 履 释 天 为 冠状 动脉 病变 范围 和 心 功能 。 左 冠 状 动脉 王 十 病 沁 
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患者 第 一 年 的 生存 率 为 70%. 三 支 处 .对 于 稳定 型 心绞痛 患者 应 考虑 作为 起 始 治疗 药物 .可 | 
Nea 功能 减退 的 昌 者 (LVEF 二 23%) 的 生存 率 与 根据 症状 和 心率 调整 剂量 。 糖 尿 病 患者 不 是 使 用 8 受 体 ! 
干 狭窄 相同 。 阻 断 药 的 禁忌 证 。 常 用 制剂 是 美 托 洛 尔 (metoprololD) 平 片 ， 
12. 5 一 50mg.2 次 /有 日 或 缓 释 片 23. 人 人生 1 次 日: 阿 
【防治 替 洛 尔 Catenolol. 氨 栈 心安)12. 5 一 25mg,2 次 "日 ;比索 洛 
对 于 慢 pp 定型 心绞痛 患者 ,药物 治疗 是 基石 :无论 患 尔 (CbisoproloD)2. 5 一 10mg,1 次 /日 等 (以 上 均 为 选择 性 阻 










































者 是 徊 已 经 接受 血 运 重建 。 药 物 和 非 药物 治疗 的 目的 包括 浅 且 受 体制 剂 )。 其 他 还 有 : 卡 维 地 洛 (carvedilol)12. 5 一 
两 个 方 ne 状 提高 生活 质量 ;二 是 降低 心 。 50mg.2 次 /日 等 。 














员 梗 死 和 死亡 风险 ,改善 预后 。 2. 改善 症状 、 减 轻 缺 血 发 作 的 药物 治疗 

(一 ) 一 般 治疗 ”发 作 时 立刻 停止 活动 .一 般 患 者 在 休 (1) 硝酸 酯 制剂 :这 类 药物 除 扩张 冠状 动脉 ,增加 冠状 
息 后 证 状 即 可 消除 。 平 时 应 尽量 避免 各 种 诱发 因素 ,如 过 循环 的 血 流量 外 ,还 通过 对 周围 血管 的 扩张 作用 :减低 心脏 
全 的 体力 活动 ,情绪 激动 ,饱餐 等 ,冬天 注意 保暖 ,避免 油 肛 前 后 负荷 和 心肌 的 需 氧 ,从 而 缓解 心绞痛 。 
































饮食 ,戒烟 限 酒 。 治 疗 高 血压 .糖尿 病 . 血 脂 异 常 、 贫 血 、 甲 1) 硝酸 异 山 梨 紫 :口服 二 硝酸 异 山梨 酯 (isosorbide 
状 腺 功能 亢进 等 相关 疾病 。 dinitrate)5 一 20mg,3 次 /日 , 服 后 半 小 时 起 作用 ,持续 3 一 5 
(二 ) 药物 治疗 小 时 ,组 释 制 剂 药 效 可 维持 12 小 时 ,可 用 20mg,2 次 , 日 。 


















1. 改善 预后 的 药物 治疗 单 杰 山梨 sr i 5-mononitrate) ,为 长 效 制剂 ， 
(1) 抗 血 小 板 药物 :阿司匹林 (乙酰 水 杨 酸 ) 类 制剂 可 20 一 50mg, 每 日 1 一 2 次 。 忠 青 光 眼 、 颅 内 压 增高 、 低 血 庄 
以 抑制 血小板 在 动脉 粥 样 硬化 班 块 上 的 聚焦 ,防止 血栓 形 ”者 不 宜 选用 本 类 药物 。 






































成 ， 同时 也 通过 抑制 血 检 腕 As(TXAs ) 的 形成 ,抑制 TXA， 2) 长 效 硝酸 甘油 制剂 :服用 长 效 片 剂 ,硝酸 甘油 持续 
所 导致 的 血管 痉挛 。 每 天 75~100mg 阿司匹林 可 降低 稳 ”而 缓慢 释放 ,口服 半 小 时 后 起 作用 ,持续 可 达 8 一 12 小 时 ， 
定型 心绞痛 患者 心肌 梗死 \ 脑 注 中 和 心血 管 性 死亡 危险 ,无 。 可 每 8 小 时 服 1 次 ,每 次 2 5mg。 用 2% 硝 酸 甘油 油 玛 或 
针 忆 证 或 不 良 反应 的 患者 均 应 长 期 服用 。 其 他 的 抗 血小板 。 度 肘 巾 片 (人 5~10mg) 涂 或 贴 在 胸 前 或 上 辟 皮 肤 而 缓慢 吸 





收 , 适 于 预防 夜间 心绞痛 发 作 。 

在 心绞痛 发 作 当 时 ,可 使 用 作用 较 快 的 硝酸 酯 制剂 。 
或 不 能 应 用 者 (参见 本 音 第 三 节 “ 急 性 和 冠状 全 硝酸 甘油 :可 用 0. 3 一 0. 6mg( 国 内 制剂 为 0. 5mgy 片 ) ,再 
双 晓 达 葛 (dibpyridamole, 潘 生 丁 ) 可 使 下 含 化 .1 一 2 分 钟 即 开 始 起 作用 , 约 半 小 时 后 作用 消失 。 
增高 , 扣 制 钙 离 子 活性 , 因 可 引起 所 谓 的 "和 冠状 3 动 及 从 血 ” 延迟 见效 或 完全 无 效 时 提示 患者 并 非 患 它 绞 痛 或 ACS 可 
反而 使 心 dl 心绞痛 ,目前 不 推荐 使 用 西 洛 他 能 。 长 期 反复 应 用 可 产生 耐 药性 . 停 用 10 小 时 以 上 , 即 可 
唑 (cilostazol) ,是 磷酸 二 酯 酶 抑制 剂 ,50 一 100mg,2 次 日 。 恢复 疗效 。 副 作用 与 各 种 硝酸 酯 一 样 , 有 头 昏 ` 头 胀 痛 、 头 

(2) 血管 紧张 素 转换 琵 折 制剂 (ACED 与 血管 紧张 素 部 跳动 感 . 面 红 、 心 怪 等 , 偶 有 血压 下 降 。 因 此 第 一 次 用 药 
下 受 体 持 抗 药 CARB) ,对 有 心血 管 危险 因素 或 心血 管 疾病 。 时 ,患者 宜 平 轩 片刻 ,必要 时 吸 氧 ;四 二 硝酸 异 山 巢 栈 :可 用 
的 患者 ,ACEI 显著 减少 心 源 性 死亡 ` 心 肌 醒 多 和 脑 革 中 。 5 一 10mg, 舌 下 含 化 ,2 一 5 分 钟 见 效 ,作用 维持 2 一 3 小 时 。 
ACE1 适 用 于 稳定 型 心绞痛 同时 伴 有 其 他 ACEIL 适 应 证 的 ”此 外 还 有 供 开 盆 吸 入 用 的 制剂 。 
吓 者 ,如 伴 高 血 讨 \ 心 力 衰 竟 , 左 心室 功能 障碍 、 既 往 有 心肌 (2) B 受 体 阻 断 药 : 阻 断 拟 交 感 胶 类 对 心率 利 心 肌 收 
梗死 伴 左 心室 功能 障碍 或 糖尿 凑 迄今 ,ARB 作为 与 。 缩 力 的 作用 . 减 慢 心率 、 降 低 血 压 . 减 低 心肌 收缩 力 和 氧 耗 
AECI 作 用 机 制 相 类 似 的 药物 ,对 于 稳定 型 心绞痛 患者 ,在 量 , 从 而 预防 或 减少 心绞痛 的 改作。 此 外 ,还 减低 运动 时 
欧洲 已 被 推荐 具有 与 ACEI 相同 的 适应 证 ,但 美国 FDA 仍 流动 力 的 反应 ,使 同一 运动 量 水 平 上 心肌 氧 耗 基 减少 ;使 不 
建议 ARB 仅 在 ACEI 不 能 耐 受 时 考虑 使 用 。 缺 血 的 心肌 区 小 动脉 "阻力 血管 ?缩小 ,从 而 使 更 多 的 血液 

(3) 调 脂 药物 :对 已 确诊 的 冠 心病 患者 ,降低 低 密度 脂 We 之 尖 有 管 ) 流 入 缺 血 区 。 因 此 它 
售 自 胆 图 醉 (LDL-C) 的 药物 能 降低 不 良 缺 血 事件 的 风险 。 1 缺 血 的 主要 药物 。 当 不 
因此 ,所 有 冠 心 病 患者 应 使 用 他 汀 类 药物 ,除非 有 和 桂 总 证 或 时 可 加 用 或 换 用 钙 赴 道 
不 能 耐 受 (其 用 法 和 类 别 参见 本 篇 第 七 童 "动脉 党 伴 。 取 断 约 、 民 效 硝酸 酯 关 。 
便 化 ”)。 本 药 可 与 俏 酸 酯 制剂 合用 ,但 要 注意 :四 酚 药 有 协 问 作 
) 8 受 体 阻 断 药 :对 于 发 生 过 心肌 梗死 或 心力 衰竭 。 用. 内 而 始 用 剂量 应 偏 小 ,以 免 引 起 体位 性 低 血 谎 等 名作 


制剂 还 有 人 毛 吡 格雷 (clopidogrel), 因 其 多 
者 中 应 用 的 资料 有 限 , 目 前 仅仅 被 扫 



































































































































( 
的 高 危 患 首 .B8 受 体 了 断 药 可 显 堵 降 低 心血 管事 件 发 生 率 。 用 : 避 停 用 本 药 时 应 送 步 减 晤 ,如 肯 有 诱发 心肌 要 此 
B 受 体 阳 断 药 对 低 危 的 稳定 型 ， 同样 的 心脏 保 。 的 可 能 :可 支气管 峰 喘 以 及 心动 过 缓 督 不 用 为 家 :证 是 记 
护 作用 , 尚 不 清楚 。 个 蛛 于 其 对 死亡 率 和 患 病 率 的 潜在 益 。 ”逐渐 增加 到 发 挥 最 大 疗效 ,但 要 注意 个 体 差异 ， 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


《3) 钙 通道 阻 断 药 :本 类 药物 能 抑制 心肌 收缩 :减少 心 
| 肌 氧 耗 ; 扩 张 冠 状 动脉 ,解除 冠状 动脉 疗 牵 ,改善 心肌 的 供 








-二 血 ;扩张 周围 血管 ,降低 动脉 计 , 减 经 心脏 负荷 ;还 降低 血液 











黏稠 度 , 抗 血 小 板 育 集 ,改善 心肌 的 微 循 环 。 短 效 二 氧 吡啶 
类 和 钙 通 道 阻 断 药 会 增加 严重 的 不 良心 脏 事件 .不 推荐 使 用 、 
但 长 效 或 缓 释 的 血管 选择 性 的 二 氧 吡啶 类 或 非 二 氧 吡啶 类 
钻 通 道 阻 断 药 则 是 安全 、 有 效 的 。 当 出 现 B 受 体 阻 断 药 应 
用 禁忌 或 不 能 耐 受 时 ,长 效 钙 通 道 阻 断 药 可 作为 首选 药物 。 
此 外 , 当 B 受 体 阻 断 药 单独 应 用 效果 不 好 时 可 加 用 钙 通 道 
阻 断 药 以 增强 抗 心 绞 痛 的 疗效 。 常 用 制剂 有 :@D 维 拉 帕 米 
《verapamil)80mg,3 次 /日 或 缓 释 剂 240mg/d, 副 作用 有 头 
旦 .恶心 呕吐、 便秘, 心动 过 缓 .PR 间 期 延长 .血压 下 隆 等 
@ 地 尔 硫 曹 (diltiazem, 硫 氮 草 酮 )30 一 90mg,3 次 /日 ,其 绥 
释 制 剂 45 一 90mg,1 一 2 次 /日 ,副作用 有 头痛 ` 头 尝 、 失 有 卢 
等 ;@ 确 茶 地 平 (nifedipine) 缓 释 制 剂 20 一 40mg,1 一 2 次 / 
口 .副作用 有 头痛 、 头 泽 、 乏 力 、 血 压 下 降 、 心 率 增 快 等 ,同类 
制剂 有 尼 群 地 平 (nitrendipine) 、 尼 卡 地 平 (nicardipine) , 非 
洛 地 平 (felodipine) .氨氮 地 平 (amlodipine) 等 。 
本 类 药 可 与 硝酸 酯 同 服 ,但 维 拉 帕 米 和 地 尔 硫 昔 与 8 
受 体 阻 断 药 合 用 时 则 有 过 度 抑制 心脏 的 危险 。 停 用 本 类 药 
时 也 宜 逐 渐 减 量 然 后 停 服 ,以 免 发 生 冠状 动脉 痉挛 。 
物 : 曲 美 他 嗪 (trimetazidine) 已 有 多 年 临 
或 与 其 他 药物 合用 对 稳定 型 心绞痛 的 有 效 
该 药 通过 抑制 脂肪 酸 氧 化 .增加 葡萄 糖 代谢 
而 治疗 心肌 缺 血 , 无 血 流 动力 学 影响 ,可 与 血 流动 力学 药物 
合用 。 在 传统 治疗 不 能 耐 受 时 ,可 将 曲 美 他 唆 作 为 补充 或 
替代 治疗 。 口 服 40 一 60mg/d, 分 2 一 3 次 服用 。 
布雷 定 (ivabradine) :i 
择 I 革 通道 离子 抑制 剂 
房 人 起 捕 电 流 ee: 全 
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本 是 目 
二 定 通 过 阻 










伴 有 房 室 传导 阻 滞 的 患者 。 

3. 中 医 中 药 治疗 论 治 采用 治标 和 治 
相遇 法 。 治标 ,主要 应 用 ,以 “ 通 ” 为 主 ,有 活血 化 
次 ,理气 、 通 -自在 缓解 期 应 用 ,以 调整 
阴阳 脏腑 ` 气 血 为 主 .有 补 阳 、 滋 阴 、 补 气 血 、 调 理 及 及 等 
法 。 其 中 以 "活血 化 次 ?法 (常用 丹参 号 、 清 



































( 通 心 ， 络 竺 最 ,为 党 有 此 外 ， 各 疗 也 有 一 
定 疗效 

(三 ) 血 运 重建 治疗 

1. 经 皮 冠 脉 介入 治疗 (PCI) ”以 往 的 临床 观察 显 款 。 
ee 导管 行经 皮 冠 脉 血管 成 形 术 (PTCA) 与 药物 疗法 相 

能 使 思 者 的 症状 迅速 改善 ,生活 质量 提 剖 (活动 耐量 增 
下 信 昨 村 远 期 心肌 梗 毕 的 发 生 和 和弦 广 康 无 显 此 影响 随 


针 币 或 穴位 按 麻 ， 
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着 新 技术 的 出 现 ,尤其 是 新 型 支架 特别 是 药物 洗 脱 支架 和 
新 型 抗 血小板 药物 的 应 用 ,介入 治疗 可 明显 降低 患者 的 心 
绞 痛 症状 , 且 肯 狭窄 和 靶 病 变 宕 再 次 血 运 重建 的 发 生 率 
车 降低 (参见 本 篇 第 六 瘟 “ 心 血管 病 的 介入 治疗 ”)。 

2. 外 科 治 疗 ”主要 是 施行 主动 脉 -冠状 动脉 劳 路 移植 

手术 (CABG) 或 内 乳 动脉 远 端 -冠状 动脉 吻合 术 。 本 手术 

目前 在 冠 心 病 发 病 率 高 的 国家 中 已 成 为 最 普通 的 择期 性 心 
及 外 科 手 术 ,对 缓解 心绞痛 有 较 好 效果 。 

本 手术 适应 证 :冠状 动脉 多 支 血 管 病变 ,尤其 是 合并 
杭 尿 病 的 患者 ;@@ 冠 状 动脉 左 主干 病变 ;不 适合 于 行 介入 
治疗 的 患者 ;@ 心 肌 梗死 后 合并 室 壁 瘤 ， ee 进 
痛 切除 的 患者 ;@ 狭 罕 段 的 远 段 管 腔 管 供应 区 有 





显 



























和 崇 要 通畅 ,| 





存活 心肌 。 
微 创 冠 状 动脉 旁 路 手术 ,采用 非 体 外 循环 心脏 不 停 跳 









的 方式 ,并 发 症 者 康复 快 ,因此 已 被 普遍 接受 。 而 新 
近 的 机 器 人 辅助 冠状 动脉 旁 路 术 则 完全 腑 镜 化 ,手术 创伤 
更 小 , 术 后 恢复 更 快 ,但 由 于 其 对 团体 合作 和 和 机 器 操作 培训 
要 求 非常 严格 等 诸多 因素 ,目前 未 被 广泛 应 用 。 
(四 ) 运动 锻炼 疗法 这 和 的 运动 魏 浆 有 项 二 促进 岂 
支 循 环 的 发 展 , 增 加 运动 耐量 ,减轻 患者 的 症状 ,同时 运动 
有 利于 患者 控制 体重 .降低 血压 、 血脂 水 平 以 及 提高 胰岛 素 
敏感 性 等 ,因此 提 1 心病 患者 进行 适合 的 运动 。 上 运动 
强度 可 以 参考 患者 进行 运动 负荷 试验 时 的 表现 来 确定 。 

















二 、 隐 区 型 冠状 动脉 粥 样 
硬化 性 心脏 病 





冠 心病 (latent coronary heart disease) 是 
症状 ,但 有 心肌 缺 血 客观 证 据 ( ( 心 电 活 动心 肌 血 》 
心肌 代谢 等 异常 ) 的 冠 心病 , 亦 称 无 症 ; 商 
缺 血 的 心电图 表现 可 见于 欧 息 时 ,或 在 增加 心脏 负荷 时 才 
出 现 ， en 人 心肌 


无 临床 
















【临床 表现 】 
本 病 有 3 种 临床 类 型 :患者 有 由 冠 脉 狭窄 引 起 心肌 
缺 血 的 客观 证 据 ,但 从 无 心肌 缺 血 的 @ 患 者 曾 患 心肌 






梗死 , 现 有 心肌 缺 血 但 无 心绞痛 症状 
作 但 有 些 有 症状 ,有 些 则 无 辣 
肌 缺 i 而 无 阁 


;@@ 患 者 有 心肌 缺 血 发 
,此 类 患者 临床 最 多 见 。 心 
的 发 生机 制 尚 未 清楚, 可 能 与 下 列 央 素 有 
让, 血 头 或 脑 疹 液 中 内 源 性 阿片 类 物质 (内 
变化 ,可 能 导 敏 痛 阅 的 改变 。 这 或 许可 以 解释 
Cr 血 发 作 时 , 有 时 伴随 疼痛 ,而 有 时 天 症状 ; 
马 心 肌 缺 血 较 轻 或 有 较 好 的 侧 支 循环 ;四 糖尿 病 性 神经 病 
痰 .冠状 动脉 晕 路 移植 术 后 心肌 梗 下 后 感觉 传人 答 路 中 断 
折 引 起 的 搞 伤 以 及 是 者 的 精神 状态 等 , 均 可 母系 首 辣 的 改 

























变 。 由 


于 无 症状 的 患者 可 能 突然 转 为 心绞痛 或 心肌 梗死 . 
亦 可 能 逐渐 演变 为 心肌 纤维 化 出 现 心性 增 大 .发 生 心 力 训 
竭 或 心律 失常 .个 别 患者 亦 可 能 独 死 。 及 时 发 现 这 类 患者 ， 
可 为 他 们 提供 及 早 治疗 的 机 会 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 了 


诊断 主要 根据 滔 息 ,动态 或 负荷 试验 的 心电图 检查 , 放 









心肌 显 像 发 现 患者 有 心肌 缺 血 的 改变 .而 无 其 他 
原因 解释 ,又 伴 有 动脉 粥 样 硬 化 的 危险 因素 。 进 行 选择 性 








冠状 动脉 造影 检查 或 再 加 作 血 管内 超声 显 像 可 确立 诊断 。 
无 创 性 的 冠 脉 CT 造影 也 有 诊断 参考 价值。 
鉴别 诊断 要 考虑 引起 ST 段 和 工 波 改变 的 其 他 疾病 ， 







如 各 种 器 质 性 心脏 病 , 尤 其 是 心肌 炎 、 心 肌 病 、 心 包 病 . 电 解 
质 失调 ,内 分 泌 病 和 药物 作用 等 情况 ,都 可 引起 心电图 ST 











段 和 熙 波 改变 ,但 根据 这 些 疾病 和 情况 的 临床 特点 ,不 难 
作出 鉴别 。 心 用 神经 证 患 者 可 办 懈 上 腺 素 能 受 体 兴奋 性 
增高 而 在 心电图 上 出 现 ST 段 和 工 波 变化 ,应 子 鉴 别 (参见 
本 箱 第 十 八 蓉 “心脏 神经 症 ”)。 


【预后 】 

完全 无 症状 的 是 者 预后 
相关 ,而 与 有 无 症 ; J 心绞痛 患者 合并 无 症状 
性 心肌 缺 血 发 作 时 ,是 否 否 会 影 响 患 的 村 后 .目前 尚 有 和 争 
论 , 但 动态 心电图 上 测 时 有 频 兹 改作 ST 段 压低 ,其 随后 发 
生 心脏 事件 的 风险 比 不 发 作 或 几乎 不 发 作者 高 。 总 缺 血 负 
位 (total ischemic burden) 即 有 症状 与 无 症状 缺 血 之 和 可 作 
为 预测 冠 心病 患者 预后 的 指标 。 











有 六 变 的 范围 .程度 








【防治 
控制 各 种 危险 因素 和 采用 防治 动脉 粥 伴 硬 化 的 各 种 措 
施 防 止 动脉 镜 样 硬化 的 进展 和 发 生 心血 管 吾 件 是 最 重要 的 


治疗 手段 。 硝 酸 酷 类 .8 受 休 阻 断 药 和 针 通 道 阻 断 药 可 减 
少 或 消除 无 症状 性 心肌 缺 血 的 发 作 ,联合 用 药 效 果 更 好 。 
药物 治疗 后 仍 持续 有 心肌 缺 血 发 作者 ,应 行 冠 状 动脉 造影 
以 明确 病变 的 严重 程度 ,并 考虑 进行 血 运 重建 手术 治疗 。 
三 、 缺 血性 心肌 痪 

缺 血性 心肌 病 (ischemic cardiomyopathy'ICM) 是 指 由 
于 长 期 心肌 缺 血 导致 心肌 局 限 性 或 弥漫 性 纤维 化 从 市 产 
生 心脏 收 缩 和 (或 舒张 功能 受 损 . 引 起 心脏 扩大 或 从 而 、 充 
血性 心力 衰竭 ,心律 失常 等 一 系列 临床 表现 的 综合 征 。 其 
临床 表现 与 特 发 性 扩张 型 心肌 病 相似 ,但 在 不 质 上 ICM 是 
-种 由 冠状 动脉 供血 减少 引起 的 严重 心肌 功能 失常 。 









〖 病 理解 剖 和 病理 生理 】 
缺 血性 心肝 病 主要 让 冠状 动脉 器 样 便 化 性 狭窄 、 周 塞 


第 八 章 ”冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 
i 
可 以 是 心肌 梗死 的 直接 后 果 . 也 可 因 慢 
而 造成 。 
痕 形 成 以 及 心肌 间 质 胶原 沉积 增加 等 均 可 发 生 . 几 乎 成 为 
缺 血 性 心肌 病 的 一 种 结构 模式 .可 导致 室 壁 张力 增加 及 室 
和 人 心脏 扩大 及 心力 误 况 等 。 病 变 主要 累及 左 心 
室 肌 和 乳头 肌 . 也 累及 起 持 和 传导 系统 。 心 室 壁 上 既 可 以 
有 块 状 的 成 片 坏死 区 .也 可 以 有 非 连续 性 多 发 的 灶 性 心肌 
损害 存在 。 
近年 来 ,已 初步 认为 细胞 凋 亡 即 一 种 因 环 境 刺激 引起 
的 受 基 因 调 控 的 非 炎 症 性 细胞 死亡 是 缺 血 性 心肌 病 的 细胞 
gy 而 坏死 则 是 细胞 受到 严重 和 突然 损伤 后 所 发 生 的 
。 细 胞 油 亡 与 坏死 共同 形成 了 细胞 生命 过 程 中 两 种 不 
ey 细胞 油 亡 可 以 由 严重 的 心肌 缺 血 再 灌注 
损伤 心肌 梗死 和 心脏 负荷 增加 等 诱发 .并 可 能 对 缺 血性 心 

肌 病 的 发 生 和 发 展 产 生 重 要 影响 。 
此 外 ,内皮 功能 闪 乱 可 以 促进 缺 血性 心肌 病 患 者 的 心 

肌 缺 血 . 从 而 影响 左 心室 功能 。 


性 要 和 






























































【临床 表现 】 

(一 ) 心力 误 竟 心力 衰 剖 的 表现 多 逐渐 发 生 . 大 多 多 
出 现 左 心 衰竭 。 在 心肌 肥厚 阶段 ,心脏 顺应 性 降低 ,引起 舍 
张 功能 不 全 。 随 着 病情 的 发 展 ,收缩 功能 也 衰竭 。 然 后 右 
心 也 发 生 衰 竭 ,出 现 相应 的 症状 和 体征 。 

(二 ) 心绞痛 心绞痛 是 缺 血性 心肌 病 患 者 常见 的 临 
之 一 ,但 并 不 是 必 备 的 症状 ,部 分 患者 可 无 明显 的 心 
心肌 梗死 史 。 随 着 心力 衰竭 症状 的 日 渐 突 出 心绞痛 
逐渐 减少 甚至 完全 消失 。 

(三 ) 心脏 增 大 心脏 逐渐 增 大 ,以 左 心室 增 大 
可 先 肥厚 .以 后 扩大 ,后 期 则 两 侧 心 脏 均 扩大 。 

(四 ) 心律 失常 A 
一 旦 出 现 常 持续 存在 ,其 中 以 过 早搏 动 ( 室 房 性 ) .心房 
颤动 和 束 支 传导 阻 滞 为 多 见 。 有 些 患 者 在 心脏 还 未 明 显 增 
大 前 已 发 生 心 律 失常 。 

(五 ) 血栓 和 栓塞 ”发生 心力 误 竟 时 血栓 和 栓塞 较 常 
见 ,主要 是 由 于 心脏 扩大 ,心房 请 动 . 心 腔 内 易 形成 附 辟 血 
栓 : 长 期 耻 床 而 未 进行 肢体 活动 的 患者 易 并 发 下 肢 静 脉 血 
栓 形 成 ， 栓 子 脱落 后 发 生 肺 、 脑 栓塞 。 











床 痪 
绞 痛 或 
发 作 逐 

大 为 主 、 




















【诊断 与 鉴别 诊断 】 
诊断 主要 依靠 动脉 疾 相 
扩大 心力 宾 疯 和 心律 失常 
eh 考虑 ICM: WD 心脏 
;加 超声 心动 图 有 心 功 能 
多 支 冠 状 动脉 狭 空 病变 ， 但 是 
| 起 的 乳头 肌 功 能 人 不全、 分 
言 原 | 因 导 笋 心脏 血 流 动 这 


EE 便 化 的 证 据 和 握 除 可 引起 心 出 
的 其他 项 质 性 心脏 病 。 有 下 列 
显 人 太 沪 

9 冠状 动脉 造影 发 现 

须 除 外 由 冠 心病 和 和 心肌 醒 
所 以 及 肌理 
荣 乱 引起 的 心 广 芝 


























扳 六 的 宝 


有心 
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心肌 细胞 的 减少 和 坏死 六 
眼 性 心肌 缺 血 | 
心肌 细胞 坏死 ,残存 的 心肌 细胞 肥大 ,纤维 化 或 疗 
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它们 并 不 是 心肌 长 期 缺 氧 缺 血 和 心肌 纤维 化 的 直 
接 结果 ， 


鉴别 诊断 要 考虑 与 心肌 病 ( 特 别 是 特 发 性 扩张 型 心肌 
病 、 克 山 病 等 )、 心 肌 炎 、 高 血 讨 心 脏 病 、 内 分 泌 病 性 心脏 病 
等 鉴别 。 

【预后 】 





本 病 预 后 不 佳 ,5 年 病死 率 约 50% ~84%。 心 脏 显 著 
扩大 特别 是 进行 性 心脏 增 大 ,严重 心律 失常 和 射 血 分 数 明 


显 降 低 为 预后 不 佳 的 预测 因素 。 死 亡 诛 因 主 要 是 进行 性 心 





力 衰竭 心肌 梗死 .严重 心律 失常 和 独 死 。 
【防治 
早期 的 内 科 防 治 其 为 重要 ,有 助 于 推迟 心力 衰竭 的 发 


生发 展 。 要 控制 冠 心病 危险 因素 ,积极 治疗 各 种 形式 的 心 
肌 缺 血 。 治疗 心力 衰竭 以 应 用 利尿 药 和 血管 紧张 素 转 换 梅 
抑制 剂 (或 血管 紧张 素 卫 受 体 持 抗 药 ) 为 主 。B 阴 断 药 长 期 
应 用 可 改善 心 功能 ,降低 病死 率 。 正 性 肌 力 药 可 作为 辅助 
治疗 ,但 强 心 车 宜 用 作用 和 排泄 快 速 的 制剂 。 应 用 曲 美 他 
嗪 ,可 改善 呼吸 困难 ,解除 残留 的 心绞痛 症状 并 减少 对 其 他 
辅助 治疗 的 需要 。 对 既往 有 血栓 栓塞 史 , 心 脏 明显 扩大 、 心 
或 超声 心动 图 证 实 有 附 壁 血 栓 者 应 给 予 抗 凝 治疗 。 
心律 失常 中 的 病态 窦 房 结 综合 征 和 房 室 传导 导 阻 滞 而 有 阿 - 
斯 综合 征 发 作者 , 宜 及 时 安置 永 久 性 人 工 心脏 起 搏 器 ;又 
性 心律 失常 首先 要 衡量 药物 治疗 的 获 益 /风险 比值 . 症 
藻 而 药物 治疗 利 大 于 疯 时 选用 8 受 体 阻 断 药 , 鼠 用 工 类 
心律 失常 药 。 胺 碘 酮 的 心脏 副作用 小 ,应 优先 选用 。 有 相 
应 指 征 的 患者 , 可行 PCI( 包 括 冠状 动脉 内 支架 术 ) 或 
CABG。 另 外 ,对 经 内 科 系 统治 疗 心力 衰竭 不 能 控制 ,又 无 
外 科 手 术 矫 正 指 征 ,预计 生存 时 间 不 超过 48 小 时 者 可 给 予 
左 心室 辅助 装置 ,作为 向 心脏 移植 过 渡 的 手段 。 晚期 患者 
常 是 心脏 移植 手术 的 主要 对 象 。 此 外 , 左 心室 减 容 术 (left 
Ventricular reduction) 和 动力 性 心肌 成 形 术 ( dynamic car 
diomyoplasty) 对 缺 血 性 心 贞 病 患 者 的 效果 如 何 尚 有 待 评 
价 = 近年 来 ,新 的 治疗 技术 如 自体 骨骼 细胞 移植 、 血管 内 皮 
生长 因子 (VEGF) 基 因 治 疗 、 肿 瘤 坏死 因 子 (TNF)a 抗体 、 
选择 性 内 皮 素 (ET)a 受 体 阻 断 药 、 人 B 型 钠 利尿 肽 已 试用 
于 临床 ,为 缺 血 性 心肌 病 治 疗 带 来 了 新 的 希望 。 
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和 急性 冠状 动脉 综合 征 


急性 冠状 荔 脉 综合 征 (acute coronary syndrome. A('S) 
指 夺 心病 中 急性 发 病 的 临床 类 型 .包括 ST 自 抬 高 天 
恒 死 . 非 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 和 不 稳定 型 心 绞 狂 。 近 年 
勾 将 前 和 和 多 ST 段 抬 高 型 ACS. 约 占 1/4( 包 括 小 部 分 变 









噶 型 心 组 类 六 后 两 痢 合 称 为 疾 ST 段 反 高 型 ACS. 约 而 
3 4 它们 主要 湖 盖 了 以 往 分 类 中 的 Q@ 波 性 急性 心肌 梗死 


147% 


(AMD . 非 Q 波 性 AMI 和 不 稳定 型 心 绞 首 。 
一 、 不 稳定 型 心绞痛 和 非 
ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 
( 非 ST 段 抬 高 型 急性 


冠状 动脉 综合 征 ) 





劳力 攻 WE 
自发 性 心绞痛 。1 oo 上 .发 生 了 冠 
可 下 册 和 和 SA a hi 






ep 心肌 供 和 所 ye 它 是 = 
若 UA 伴 有 pete hr ,此 时 可 a 
ST 段 反 高 型 心肌 梗死 (NSTEMD) 的 诊断 。 


【发 病 机 制 】 
ACS 有 着 共同 的 病理 生 





出 , 即 在 冠状 动脉 粥 样 








硬化 的 基础 上 , 粥 样 班 块 破 型 或 有 并 发 血栓 形成 ， 
导致 病变 血管 完全 性 或 非 完全 性 闭塞 。ACS 是 否 发 生 主 
要 取决 于 





F 班 块 的 稳定 性 ,与 斑 块 的 大 小 无 直接 关系 。 不 稳 
定 聘 块 具有 如 下 特征 : 脂 质 核 较 大 ,纤维 帽 较 薄 , 含 大 重 前 
巨 贬 细胞 和 了 淋巴 细胞 ,血管 平滑 肌 细 胞 含量 较 少 。 它 在 
外 因 如 情绪 激动 剧烈 运动 或 寒冷 刺激 作用 下 ,由 于 血 流动 
力学 改变 ,使 纤维 帆 破 裂 , 脂 核 溢出 ,基质 暴 如 ,血小板 和 上 
皮下 的 备 附 因子 发 生 黏附 和 夷 集 ,形成 富 含 血小板 的 自首 
栓 ， 使 管 腔 不 完全 要 流 : 然 减少 或 间断 性 : 所 断 ， 了 而. 小 
板 激 活 并 释放 活性 物质 ;使 血管 收缩 加 剧 , 造 成 不 同 的 心 用 
缺 血 事件 ,临床 表现 为 UA/NSTEMI， 其 他 原因 还 包括 动 
力 性 阻塞 (冠状 动脉 将 挛 或 收缩 )、 进 行 性 机 械 性 阻塞 .炎症 
和 (或) 感染 、 继 发 性 UA 即 心肌 氧 耗 增加 或 气 输 送 障 但 外 
情况 包括 贫血 \ 感 染 .甲状腺 功能 亢进 ,心律 失常 .血液 高 夭 
秽 状 态 或 低 血 压 等 

































近年 来 的 研究 发 现 ,导致 高 样 斑 块 破裂 的 机 制 如 下 : 
耻 班 其 内 了 淋巴 细胞 通过 合成 细胞 因子 y 干扰 泰 (inter 
Sron 力 能 抑制 平滑 肌 细 胞 分 泌 问 质 胶原 使 班 块 纤维 骨 结 
构 变 沙 弱 ;@ 斑 块 内 巨 哈 细胞 、 肥 大 细胞 可 分 泌 基 质 金属 蛋 
门 酶 (metalloproteinasc) , 加速 纤维 帽 胺 原 的 降解 ,使 纤维 
幅 变 得 更 易 受 损 ;@ 冠 脉 管 J 压力 升 高 、 冠 脉 血管 张力 增 
用 或 癌 宣 ,心动 过 速 时 心室 过 度 收缩 和 扩张 所 产生 的 剪 切 









已 以 及 让 块 滋养 血管 破裂 均 可 诱发 与 正常 管 避 交界 处 的 现 
丑 破 开 。 由 于 收缩 奈 \ 心 率 \ 血 液 黏 条 度 ,内 源 性 组 织 纤 洲 
宙 原 激活 剂 (tPA) 活 性 .血浆 肾 二 腺 素 和 皮质 激素 水 平 的 
昼 估 闻 律 性 变化 - 


-起 ,使 每 天 展 起 后 6 时 至 11 I 时 最 易 诱发 
症 脉 雇 块 破 贫 和 血栓 形成 .由 此 产生 了 每 天 凑 居 和 上 咎 MI 
高 发 的 规律 























【病理 解剖 】 

病变 血管 供血 的 心 攻 是 全 全 于 区 天 于 咎 六 到 
重 程度 .持续 时 间 和 侧 支 循环 的 开放 程度 。 如 果 冠 脉 闭塞 
时 间 短 ,累计 心肌 缺 血 过 20 分钟. 组 上 无 心肌 坏死 ,也 
无 心肌 酶 或 其 他 标志 物 的 释 出 ,心电图 旦 一 过 性 心肌 缺 血 
改变 .临床 上 就 表现 为 UA: 如 果 冠 脉 严 重 阻 塞 时 间 较 长 
累计 心肌 缺 血 守 20 Wd 学 上 有 心肌 坏死 ,血清 心肌 
坏死 标志 物 也 会 异常 生 心肌 缺 血 改 
变 而 无 ST 段 抬 高 和 病理 性 Q 波 出 现 .临床 上 即 可 诊断 为 
NSTEMI。NSTEMI 虽然 心肌 坏死 面积 不 大 .但 心肌 缺 血 
范围 往往 不 小 ,临床 上 依然 很 高 危 :这 可 以 是 冠状 动脉 血栓 
性 闭 窒 已 有 早期 再 通 , 或 痉挛 性 闭塞 反复 发 作 . 或 严重 狭 罕 
的 基础 上 急性 闭 蹇 后 已 有 充分 的 侧 支 循环 建立 的 结果 。 
NSTEMI 叶 的 冠 脉 内 附 壁 血栓 多 为 白 血 栓 :也 有 可 能 是 班 
鼎 成 分 或 血小板 血栓 向 远 端 栓塞 所 致 ; 偶 有 由 玻 委 斑 块 疝 


































出 而 墙 寒 冠 脉 管 腔 者 被 称 为 斑 块 灾难 (plaque disaster) 。 
【临床 表现 】 
UA 的 临床 表现 一 般 具 有 以 下 三 个 特征 之 一 :中 静 息 





司 发 生 心 绞 
绞 痛 (病程 在 2 个 月 内 ) 且 程 
重 (包括 发 
的 说 人 位 ) 。 





赤 首 人 20 分 钟 以 上 ;@ 新 近 发 生 的 心 
度 严 重 ;@ 近 期 心绞痛 逐 
作 的 频 度 .持续 时 间 、 严 重 程度 和 疼痛 放射 到 新 

发 作 时 可 有 出 汗 , 皮 肤 苍 和 白 湿 冷 .恶心 呕吐、 心 
呼吸 困难 、 出 现 第 三 或 第 四 心 现 。 而 原来 可 
太 负 入 已 次 将 崔 本 耻 机 和 开 :得 无 效 或 不 完全 有 效 。UA 和 
NSTEMI 中 较 少 有 严重 的 左 心室 功能 不 全 所 致 的 低 血压 


《 心 源 性 休克 ) 
UA 或 NSTEMI 的 Braunwald 分 级 是 根据 UA 发 生 的 




















重 程度 将 之 分 为 工 .下 、 贡 级 ,而 根据 其 发 生 的 临床 环境 
将 之 分 为 A、B.C 级 : 
I 级 : 初 发 的 严重 或 加 剧 性 心绞痛 。 发 生 在 就 诊 前 2 







。 每 日 发 作 3 次 或 3 次 以 上 ,或 稳定 
发 作 更 频繁 或 更 严重 ,持续 时 间 更 长 ， 
的 体力 活动 阔 值 降低 。 
于 级 : 交 息 型 亚 交 痛 。 在 就 诊 前 1 个 月 内 发 生 
过 1 次 或 多 次 衣 点 痛 , 但 近 48 小 时 内 无 发 作 。 
焉 级， 在 48 小 时 内 有 1 次 或 多 次 
话 息 性 心 绞 


个 月 内 ,无 静 息 时 疼 
型 ， 








EU UA。 在 冠状 动脉 狭窄 的 基础 上 ,同时 伴 
在 管 床 以 外 的 疾病 引起 心肌 氧 供 和 氧 寡 之 问 平 
.加 剧 心肌 缺 血 。 这 些 因 素 包 括 : 贫 血 `. 感 染 、 发 
:心律 失常 ,甲状腺 功能 亢进 、 继 发 于 呼吸 

















到 喝 的 低 气 血 症 。 
BB 级 ; 诛 发 性 UA。 无 可 引起 或 加 重心 绞 痛 发 作 的 心 
是 以 的 站 Ee 多 患 澡 两 周 内 林 发 生 过 心肌 梗死 。 这 息 








第 八 章 ”冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 


C 级 :心肌 梗死 后 UA。 在 确诊 心 
生 的 UA。 


` 肌 梗死 后 两 周 内 发 | 


【危险 分 层 】 
由 于 不 同 的 发 病 机 制造 成 不 同类 型 ACS 的 近 、 远 期 预 
后 有 较 大 的 差别 .因此 对 于 ACS 患者 进行 及 时 合理 的 风险 
评估 .不 仅 有 助 于 判断 预后 .更 重要 的 是 有 助 于 选择 合理 的 
治疗 策略 。 缺 血 危 险 评分 的 方法 有 很 多 种 .推荐 使 用 全 球 
急性 冠状 动脉 事件 注册 研究 (GRACE) 风 险 积分 、 心 肥 宣 死 
之 栓 试 验 CTIMD 或 和 小 本 可 1b ye pe 台 疗 
痛 (PURSUIT) 风险 模型 。 
会 (ACC/AHA) 将 具有 以 下 临 eg 图 情 






















淮 :@ 缺 血 症状 在 48 小 时 内 恶化 ;四 长 时 间 进 行 性 藉 
用 湖人 2 分 钟 );@ 低 血压 ,新 出 现 杂 音 或 杂音 突然 变化 、 
kK 或 心动 过 速 .年 龄 75 岁 ;@ 心 电 图 改 
一 过 性 ST 段 改变 ( 盖 0.05mV) ,新 出 现 
的 束 支 传导 阻 滞 , 持 续 性 室 性 心动 过 速 :@ 心 肌 标 志 物 
(TnI.TnT) 明 显 增高 ( 盖 0. 1ng/ml)。 中 危 为 无 高 危 特征 
但 具备 下 列 中 的 1 条 :中 既往 有 心肌 极 死 .周围 或 脑 血管 疾 
shy ea 加 长 时 间 ( 福 20 分 钟 ? 葡 重 息 
2 周 内 新 发 CCS 分 级 由 级 或 玉 级 心 绞 
痛 ， ee 到 1 性 胸 痛 ,并 有 重度 或 中 度 冠 状 动 脉 疾病 
可 能 ;从 间 心 绞 六 年 龄 二 70 岁 ; 四 心电图 改变 :T 波 倒 
置 之 0. 2mV. 病 理性 Q 波 或 多 个 导 联 静 息 ST 段 压 低 过 
0.1mV;@ Tnl 或 TnT 轻 度 升 高 ( 即 过 0.1ng/ml,; 但 汪 
0.01ng/ml)。 低 危 为 无 上 述 高 危 、 中 危 特征 .但 有 下 列 特 
征 :QO 心绞痛 的 频率 ,程度 和 持续 时 间 延 长 .诱发 胸痛 闵 值 
降低 .两 周至 2 个 月 内 新 发 心绞痛 ;@ 胸 痛 期 间 心 电 图 正常 
或 无 变化 ;@ 心 脏 标 志 物 正常 。 近 年 米 , 在 结合 上 述 指标 的 
基础 上 .将 更 为 敏感 和 特异 的 心肌 生化 标志 物 用 于 危险 分 
层 ,其 中 最 具 代 表 性 的 是 心肌 特异 性 高 敏 肌 钙 蛋白 个 或 I 
(hs-TnT、hs-TnD 、 高敏 C 反 应 蛋白 (HSCRP) 、 脑 销 尿 肽 
(BNP 或 NT-proBNP)、 肾 小 球 滤 过 率 (GFR) 和 半 胱 氮 酸 本 

白 酶 抑制 剂 CCCystatin C) 。 

出 血 是 NSTE-ACS 患者 首要 评估 的 不 良 事件 之 一 .其 
呈正 相关 .所 以 ESC 指南 还 强调 了 
CRUSADE 出 血 危 险 
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发 生 
出 血 危险 评分 ,并 推荐 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
对 年 龄 之 30 岁 的 男性 和 40 岁 的 女性 (糖尿 病 患 者 更 
年 轻 ) 主 诉 符 合 上 上 述 临床 表现 的 心绞痛 时 应 考虑 ACS. 但 
须 完 与 其 他 原因 引起 的 疙 痛 相 鉴别 ， 随即 进行 -系列 的 心 
电 图 和 心肌 标志 物 的 检测 .以 判别 为 A、NSTEMI 拙 或 是 
STEMI. 
心电图 应 在 患 首 到 达 各 


诊室 10 分 钟 内 究 成 。 
记 图 末 能 诊断 普 . 












初始 心 


5 一 30 分 钟 做 一 次 心电图 检查 
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循环 系统 疾病 








:一 AN: 叶 基 以 短 除 左 回 旋 支 闭塞 导致 的 
| 中 心肌 梗死 。ST-T 动态 变化 是 UA/NSTEMI 最 可 靠 的 心 
ss 电 图 表现 。UA 发 作 时 心电图 可 出 现 两 个 或 更 多 的 相信 














导 联 ST 段 下 移 宇 0. lmV 和 (或 ) 对 称 性 工 波 倒置 ;如 心 
电 图 变化 持续 12 小 时 以 上 . 则 提示 可 能 发 生 NSTEMI。 
(图 16-8-7) 。 














入 


V, 

















V; 
[人 mV 一 一 














图 16-8-7 急性 非 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 的 心 电 


UA 时 ,心肌 标志 物 一 般 无 异常 增高 ;NSTEMI 时 , 血 
肌 钙 蛋白 或 CK-MB 常 有 明显 升 高 。NSTE-ACS 早期 明确 
诊断 是 优化 治疗 的 前 提 , 血清 肌 钙 蛋白 增高 是 诊断 
NSTEMI 的 金 指标 。 然 而 ,大 多 数 NSTEMI 患者 症状 出 现 
后 4 小 时 血清 肌 钙 蛋白 才 开始 升 高 ,其 至 部 分 患者 出 现 假 
阴性 结果 ,从 而 延误 诊断 和 治疗 。2011 年 ESC 指南 首次 推 
厦 道 过 检测 高 伍 肌 钙 蛋 白 对 NSTE-ACS 患者 进行 快速 诊 
断 筛 查 。NSTEMI 患者 可 在 胸痛 发 作 后 3 小 时 内 检测 到 
高 敏 肌 钙 蛋白 :从 而 达到 早期 诊断 .早期 治疗 的 目的 。 高 敏 
肌 钙 蛋白 工 或 1 及 C 反应 蛋白 升 高 是 诊断 NSTEMI 的 重 
要 指标 ,如 无 员 钙 盘 白 测定 条 件 也 可 采用 CK-MB。 对 疑 诊 
ACS 的 患者 ,总 CK .天 冬 氨 酸 氨基 转移 酶 (AST.SGOT) 和 
她 构 脱 气 酶 (LDH) 不 再 作为 心肌 损伤 检测 的 初始 指标 。 

吞 施 行 各 种 介入 性 治疗 时 ,可 先行 选择 性 冠状 动脉 造 
影 ,必要 时 行 IVUS、OCT 或 血管 镜 检 查 , 明 确 病变 情况。 

鉴别 诊断 要 考虑 下 列 疾病 : 

(一 ) 急性 心包 炎 ”尤其 是 急 
为 胸膜 疼痛 ,向 府 部 放射 


































:心包 炎 ,表现 
顷 坐 位 时 减轻 ,可 闻 及 






心包 摩 心 电 网 表现 除 aVR 导 联 外 的 其 余 导 联 工段 呈 
号 背 向 下 型 抒 高 .无 面向 和 背 向 导 联 的 镜像 改变 。 


(二 ) 急性 肺动脉 栓塞 ”肺动脉 大 块 栓塞 党 





可 引起 胸 


狮 ,咯血 .气急 和 休克 ,但 有 右 心 负 符 急剧 增加 的 表现 。 相 
应 病史 心电图、D- 二 聚 体检 测 及 肺动脉 螺旋 CT 造影 有 助 


于 鉴别 。 
(三 ) 急 腹 症 急 


类 





并 疡 穿 筷 .急性 胆 
嘴 炎 . 甩 厂 辛 等 .患者 可 有 上 腹部 疼痛 及 休克 .可 能 与 ACS 
吓 痢 姿 首 波 及 上 腹部 者 混 活 ， 介 企 细 询问 病史 和 体 属 徐 
系 , 进 行 钙 硅 虱 的 特 多 人 徐 得 和 实验 窗 从 在 .有 助 于 鉴别 . 必 
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刚 








电 图 检查 和 血清 肌 钙 蛋白 心机 酶 等 测定 有 助 于 UA/ 
NSTEMI 明确 诊断 。 

(四 ) 主动 脉 夹 层 ”向 背部 放射 的 严重 据 弄 样 疼痛 伴 
有 呼吸 困难 或 党 原 , 但 无 AMI 心电图 变化 者 ,应 图 避 
脉 夹层 。 后 者 也 可 延伸 至 心包 ,导致 心脏 
开口 据 裂 。 主 动脉 CT 造影 或 磁 共 振 主 动脉 断层 显 像 以 及 
超声 心动 图 有 助 于 明确 诊断 。 

(五 ) 其 他 疾病 ”急性 胸膜 炎 、 自 发 性 气胸 、 带 状 净 疹 
等 心脏 以 外 疾病 引起 的 胸痛 ,依据 特异 性 体征 .X 线 胸 片 和 
心电图 特征 不 难 鉴 别 。 








【预后 】 


约 30% 的 UA 患者 在 发 病 3 个 月 内 发 生 ML, 猕 死 较 
少见 ,其 近 期 病死 率 低 于 NSTEMI 或 STEMI。 但 UA 或 
NSTEMI 的 远 期 病死 率 和 非 致 死 性 事件 的 发 生 率 高 于 
STEMIL, 这 可 能 与 其 冠状 动脉 病变 更 严重 有 关 。 





【防治 

ACS 是 内 科 急 证, 治疗 结果 主要 受 是 否 迅 速 诊断 和 洽 
疗 的 影响 ,因此 应 及 时 发 现 ,及 时 住院 ,并 加 强 住院 前 的 就 
地 处 理 。UA 或 NSTEMI 的 治疗 日 标 是 稳定 斑 块 .治疗 残 
余 心肌 缺 血 和 并 发 症 ,进行 长 期 的 二 级 预防 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”患者 应 住人 和 冠 心病 监护 病 室 
息 至 少 12 一 24 小 时 ,给 予 持续 心 电 监护 。 病 或 血 运 
重建 后 症状 控制 ,应 鼓励 星期 活动 。 下 肢 作 被 动 运 动 可 防 
止 蓄 脉 血栓 。 酒 动 生 的 增加 应 循序 渐进 。 应 尽 角 对 患 
首 进行 必 监 的 解释 和 鼓励 .使 其 能 积极 配合 治疗 而 又 解除 


焦 目 和 紧张 .可 以 记 用 小 齐 呈 的 镇 欧 齐 和 抗 焦虑 药物 (常用 
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中 床 休 


















第 八 章 ”冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 


苯 二 扎 草 类 ) ,使 患者 得 到 充分 休息 和 减轻 心脏 负担 。 保 持 (3) 血小板 膜 粮 蛋白 1Db 册 a(GP 了 了 Ib 且 a) 受 体质 抗 三 
大 使 通畅 , 便 时 避免 用 力 .如 便秘 可 给 予 。 有 明确 低 活 的 糖 蛋 白丁 b/ 思 a 受 体 与 纤维 蛋白 原 结合 .形成 在 
氧 血 症 (动脉 血 氧 饱和 度 低 于 90%) 或 存在 左 心室 功能 变 激活 血小板 之 间 的 桥梁 导致 血小板 血栓 形成 。 阿 昔 单 抗 二 
竭 时 才 告 补充 氧气 。 最 初 饮食 应 以 容易 消化 的 流质 、 半 流 (abciximab) 是 直接 抑制 尽 蛋 白 卫 b' 皂 a 受 体 的 单 克 隆 抗 
质 为 主 , 宜 少 量 多 餐 . 钠 盐 和 液体 的 援 入 全 应 根据 汗 芋 、 尿 体 ,在 血小板 激活 起 重要 作用 的 稍 况 下 .特别 是 患 韦 
量 \ 哎 上 吐 各 及 有 无 心力 衰竭 而 作 适 当 测 六 8 入 治疗 时 ,该 药 多 能 有 效 地 与 血小板 表面 的 糖 蛋白 工 b' 开 a 
患 省 应 给 予 积极 的 抗 栓 治疗 而 受 体 结合 .从 而 抑制 血小板 的 聚集 ,可 了 明显 降低 和 急性 和 亚 急 
des” Ne ri 人 ee 防 冠 。 一 般 使 用 方法 是 先 静 注 冲 击 盘 (bo- 
lus)0. 25mg ‘kg. 10ng (kg。h) 薛 滴 12 一 24 小 时 .PCI 
术 前 6 小 时 内 开始 应 用 该 类 药物 族 更 奸 。 合 成 的 该 加 
进 ree eda 物 还 包括 符 罗 非 班 (tirofiban) 和 依 替 韭 巴 eb 
. 抗 血小板 治疗 效 罗 非 班 是 自前 国内 GP 生 b/ 卫 a 受 体 拓 抗 药 的 唯一 选 
(1) 环 氧化 酶 抑制 剂 ,阿司匹林 可 降低 ACS 患者 短期 择 . 其 用 法 :ACS 保守 治疗 :负荷 旺 0. 4pg (kg * min) ,30 
和 长 期 死亡 危险 。 若 无 禁忌 证 3 分 钟 0. 1ug’ (kg * min) ,48 一 108 小 时 。 
给 予 阿 司 条 ,过 嫩 贡 福 剂 表 为 300mg( 非 肠 ; 人 治疗 :负荷 旦 10ugA(kg “min). 议 推 二 3 et 
应 嚼 碎 可 加 快 吸 收 ,以 便 迅速 抑制 血小板 激活 状态 0.15pg/(kg* min) ,静脉 菏 入 24 一 36 小 时 。 
用 小 剂量 75 一 100mgy/d, 如 无 禁忌 证 或 不 耐 受 应 无 限期 使 《过 30mlmin 者 减 半 。 
用 。 阿 司 匹 林 主 要 的 不 良 反 应 是 胃 肠 道 反应 和 上 消化 道 出 目前 各 种 指南 均 建 议 GPLHP a 受 体 持 抗 药 可 应 用 
血 , 部 分 患者 还 存在 血小板 抵抗 现象 。 对 有 轩 肠 道 出 血 或 受 PCI 的 NSTE-ACS 患者 和 选用 保守 治疗 策略 的 中 
消化 道 溃疡 病史 者 ,推荐 联合 用 质子 泵 抑制 剂 。 NSTE-ACS 的 患者 。 在 PCI 治疗 中 不 推荐 造影 前 党 
(2) 二 磷酸 腺 昔 (ADP) 受 体 持 抗 药 : 氧 吡 格 蛋 和 喀 所 Ia 受 体 拓 抗 药 。 作 为 上 游 GPLTb' 由 a 受 
匹 定 届 唑 吟 吡 喧 类 衍生 物 .能 选择 性 阻 断 血小板 ADP 受 举 ， i 抗 仅 用 于 24 小 时 内 计划 行 
th 昨 巴 肽 或 替 罗 非 班 是 GP 了 Hb/ 本 a 受 
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冠 性 血栓 形成 的 发 生 
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体 ,从 而 抑制 ADP von 路 人 氛 匹 定 起 PCI 的 患者 ， 
和 不 良 反应 较 多 ,已 少 用。 对 于 NSTE-ACS 患者 无 论 是 否 。“” 体 持 抗 药 的 首选 。 阿 莹 单 抗 不 推荐 用 于 不 准备 行 PCI 的 
行 介入 治疗 ， te 的 必 夫 患 才 。 近 年 来 还 合用 & 多 种 GPI by/la 受 体 持 抗 药 的 口 





、 生 物 利 用 度 和 安全 性 方面 均 需 进一步 





12 个 月 ,对 于 辟 人 药物 支架 的 起 者 这 种 联合 治疗 时 间 应 更 。。 服 制 
长 。 氢 吡 格雷 起 始 负 匣 剂 量 为 300mg， 以 后 75mg d 维 接 。 
对 于 阿司匹林 不 能 所 的 患者 , 伺 吡 格 尖 可 末代 阿司匹林 
作为 长 期 的 抗 血小板 治疗 。 
肾 拉 格雷 (prasugrelD) 和 符 卡 格雷 (ticagrelor 是 近年 上 
沂 型 ADP P2Y12 受 体 捕 抗 药 , 前 者 是 新 一 代 险 吟 此 ” 术 后 急性 并 发 症 的 侠 究 证 据 尚 不 充分 .所 以 仅 作为 阿 可 匹 
院 类 药物 ,而 后 者 是 另 一 类 抗 血 小 板 药物 , 届 环 成 基 - 三 唑 。” 林 不 耐 受 或 扰 吡 格 定 耐 药 患 者 的 营 代 药 物 。 
并 喀 哇 。 与 氧 呈 格雷 相 比 ,两 者 具有 抗 血 小 板 聚 集 作用 更 2. 抗 凝 治疗 ”除非 有 禁忌 证 (如 活动 性 出 血 或 已 应 用 
强 , 起 效 快 \ 作 用 更 排 入 的 特点 。 因 此 最 新 ESC 指南 推荐 : 链 激酶 或 复合 和 .所 有 患者 应 在 抗 血小板 治疗 
对 首次 接受 P2Y12 受 体 找 抗 药 的 患者 (尤其 有 糖尿 病 者 )， 的 基础 上 沉 规 接受 抗 凝 治疗 , 抗 溉 治疗 药物 的 选择 应 根据 
若 冠 脉 病变 明确 且 拟 行 PCL 则 推荐 普 拉 格 示 ( 负 车 剂 僵 治疗 策略 以 及 缺 血 和 出 血球 件 的 风险 。 常 用 的 抗 凝 药 包括 
60mg ,维持 剂 星 1l0mg/d) ,除非 患者 具有 威胁 生命 的 高 危 普通 叶 索 、 低 分 子 肝 索 、 磺 达 肝 姿 钠 (fondaparinux sodium) 
出 血 风险 或 其 他 禁 妨 证 , 故 年 龄 之 75 岁 、 体 重 过 69 公斤 ` 既 和 比 伐 户 定 (bivalirudin)。 
往 有 脑 卒中 或 TIA 省 不 推荐 使 用 ;对 所 有 中 高危 缺 血 事 求 和 低 分 子 肝 素 : 肝 素 的 推荐 
件 者 (无 论 初始 治 疗 策略 如 何 ,及 是 否 接 受 了 气 吡 属 震 顶 处 和 以 8 《kg “了 的 速度 前 脉 滴 注 维持 、 
理 ) ,推荐 替 卡 格雷 (负荷 剂量 180mg, 维 持 剂 此 90mg; 每 大 开始 用 药 或 调 收 剂 旺 后 6 小 时 测定 部 分 
2 次 ) ， 在 不 能 得 到 赫 卡 格 震 和 普 拉 格 雷 的 情况 下 ,推荐 使 计 间 CAPTT) .根据 APTT 调整 肝素 用量 ,使 
用 氨 吡 格 备 ( 负 位 剂量 300mg， 剂量 75mgid)。 但 。 APTT 控 制作 350 一 70 秒 ， 但 是 ,肝素 对 富 含 血小板 的 血栓 
AHA 指南 扒 P2Y12 受 体 后 抗 药 述 是 以 氧 吡 格 害 为 代 作用 较 胃 ,古里 索 的 作出 下 了 上 肝素 结合 血浆 舍 自 市 受 蛇 
表 。 药 物 保 人 紫 格 各 至少 使 用 1 个 月 .最 好 醒 ， 杰 口服 阿 本 此 体 的 患 后 可 能 使 胸痛 加 重 、 
年; 行 POI 者, 使 用 级 路 格雷 至 -年 。 不 建议 使 用 双 啼 与 停 用 肝素 各 引 起 上 因此、 中 
未 以 你 渐 停 用 为 宜 it 水 入 有 过 与 普通 时 索 相 纪 . 县 有 是 














皮 细 胞 i 等 作用 。 但 目前 西 洛 他 唑 预防 PCI 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 = 














i 合理 的 抗 Xa 因子 和 I 全 a 因子 活性 的 作用 ,可 以 皮下 应 用 ， 
不 需要 实验 室 监 测 ,临床 观察 表明 , 低 分 子 肝 来 有 
| 有 疗效 肯定、 使 用 方便 的 优点 。 使 用 低 分 子叶 过 
量 : 依 诺 肝 素 (enoxaparin) 40mg、 那 曲 肝素 
i 4ml 或 达 肝 素 
7500IU ,皮下 注射 .每 
6 天 。 
(2) 磺 达 肝 类 钠 :是 选择 性 Xa 因子 间接 抑制 剂 。 最 
近 人 研究 表明 态 达 肝 奖 钠 用 于 NSTE-ACS 的 抗 凝 治疗 不 仅 
能 有 效 减 少 心血 管事 件 , 而 且 大 大 降低 出 血 风险 
ESC oa 
优先 推荐 使 用 磺 达 肝 癸 钠 (2. 5mg/d, 皮 下 注射 ); 当 没有 磺 
达 肝 癸 钠 钰 人 i 次 /日 ); 如 果 
没有 矿 达 肝 普 活化 部 
佳 厦 剂 
量 的 LWM 呆 守 策略 的 十 者 
尤其 出 血 风险 增加 时 推荐 使 用 筑 达 肝炎 钠 。 
(3) 直接 抗 凝 血 酶 的 药物 :在 接受 介入 治 疗 的 NSTE 
ACS 人 群 中 ,用 直接 抗 雍 血 蓄 药物 比 伐 卢 定 较 联合 应 用 肝 
素 / 低 分 子 肝素 和 GP 了 Lb/ 奔 a 受 体 持 抗 药 的 出 血 并 发 症 
i 。 因 此 ,近期 指南 推荐 在 对 
拟 行 紧急 或 早期 PCI 治 妨 sa 尤其 出 血 风 
伐 卢 定 联 合 GPI byma 本 可 替代 普通 肝素 联 
GP b/ 卫 a 受 体质 抗 药 。 比 伐 卢 定 的 用 法 : 先 静 脉 推 注 
0. 75mg/kg, 再 静脉 滴 注 1.75mg/(kg， hh). 不 沉 监 济 
ACT, 操 作 结 束 时 停止 使 用 。 
三 ) 抗 心肌 缺 血 治疗 

硝酸 酥 类 药物 “硝酸 酯 类 药物 可 选择 口服 , 舌 下 售 
服 ,经 皮肤 或 经 静脉 给 药 。 硝酸 甘油 为 短 效 耕 本 上 类 ,对 有 
持续 性 胸部 不 适 、 高 血压 、 急 性 左 心 衰竭 的 患者 .在 最 初 
24 一 48 小 时 的 治疗 中 ,静脉 内 应 用 有 利于 控制 心肌 缺 血 发 
作 。 先 给 予 舌 下 含 服 0.3 一 0.6mg. 继 以 前 用 滴 , 于 始 
5 一 10pg/min, 每 5 一 10 分 钟 增加 5 一 10pg: 直至 钴 
或 平均 压 降 低 10 兴 但 收缩 讨 不 低 于 90mmHg 
静脉 应 用 储 酸 上 壬 油 的 患者 症状 消失 24 小 时 后 ， 
制剂 或 应 用 皮肤 贴 剂 。 药物 耐 受 现象 可 能 在 条 脉 应 用 
俏 酸 甘油 24 一 48 小 时 内 出 现 。 由 于 在 NSTEMI 中 省 中 未 
观察 到 俏 酸 辊 类 药物 具有 减少 死亡 的 临床 益 处 ,因此 在 长 
期 治疗 中 此 类 药物 应 逐渐 减 世 至 停 用 。 

2. 镇 痛 剂 ”如 依 酸 酯 类 药物 不 能 使 疾 冶 迅速 j 
立即 给 予 吗 啡 ,10mg 稀释 成 Iml, 第 次 2 一 3ml 静脉 注射 ， 
必 皮 时 三 分 钟 重复 1 次 ,总 量 不 任 赵 过 15mg。 吗 啡 的 不 良 
反应 有 花心 呕吐、 低 血 压 彻 评 豚 抑制 一 生出 现 呼吸 换 
制 ,可 每 隔 3 分 钟表 脉 注射 纳 治 

3. B 受 体 阻 断 药 “可 用 于 所 有 上 无 仁 总 证 (如 心动 过 组 

传导 卫浴 , 低 备 让 或 暑 跨 ;的 UA NSTEMI 串 
已 贞 缺 和 发 作 和 心肌 梗死 的 发 展 

















(fraxiparin 或 
(fagmin 或 dalteparin) 5000 一 
12 小 时 一 次 ,通常 在 急性 期 用 5 一 































































日 前 推荐 
改 用 [1 服 














































0. img( 股 多 3 次 ) 措 过 










性 胸 独 或 






口服 应 用 ， 






和 急性 期 一 般 不 静脉 应 用 ,除非 是 者 有 剧烈 的 缺 血 
血压 显著 升 高 涂 绥 解 时 。 一 般 首 
选 心 脏 选 择 性 的 药物 ,如 阿 替 洛 尔 . 美 托 洛 尔 和 比索 洛 尔 。 
SE 开始 6 相当 本 全 标 六 4)， 2 增 ,使 议 
息 心 率 E 洛 尔 , 兆 
脉 推 注 每 次 区 3 er Mil i 60 次 /分 或 收缩 压 
低 于 100mmHg; 则 停止 给 药 注射 总 入 大 
次 静脉 给 药 后 应 以 口服 制剂 维 
4. 钙 通 道 阻 断 药 与 
轻 症 状 。 但 所 有 的 大 规模 临床 试 验 表 
用 于 UA, 不 能 预防 AMI 的 发 生 




















5mg。 玉 





a 钙 i iy 则 斯 药 应 
低 辣 死 率 , 日 前 仅 推 
j 之 后 仍 有 和 心肌 缺 
吉村 有 体 阻 断 药 有 儿 禁忌 证 的 患者 ,应 选用 心率 
所 吡啶 通道 阻 断 药 。 对 心 功能 不 全 的 是 
者 ,应 用 用 和 受 体 阻 断 药 后 再 加 用 钙 通道 阻 断 药 应 特别 遵 导 。 

5. 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 (ACEI) “如果 不 存 在 低 
血压 (收缩 压 二 100mmHg 或 较 下 降 30mmHg 以 上) 
或 其 他 已 知 的 桂 忌 证 (如 肾 功 能 误 竟 、 双 侧 时 动 肪 狭窄 和 已 
知 的 过 丝 ), 对 于 伴 有 肺 洲 血 或 左 心室 EF<40% 的 NSTE- 
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了 












ACS 患者 应 在 第 一 个 24 小 时 内 给 予 口服 ACEI。 不 能 而 
受 ACEI 者 可 用 ARB 将 代 。 
6. 调 脂 治疗 ”所 有 ACS 患者 应 在 人 院 24 小 时 之 内 


评估 空腹 血脂 谱 。 他 汀 类 药物 可 1 以 稳定 斑 抉 ,改善 内 皮 细 
胞 功能 ,因此 如 无 禁忌 证 ,无 论 血 基 线 LDLC 水 平和 饮食 
控制 情况 如 何 , 均 建 议 早 期 应 用 他 汀 类 药物 ,使 LDLC 水 
平 降 至 <80mg/dl。 常 用 的 他 汀 类 药物 有 辛 伐 他 汀 20 一 
40mg/d、 普 伐 他 汀 10~40mg/d、 气 伐 他 汀 40 一 8omgyd、 阿 
托 伐 他 汀 el pn 10~20mg/d。 

(四 ) 血 运 重建 治疗 ”冠状 动 有 脉 血 运 重建 治疗 人 包括: 

1. 介入 ne 参见 本 篇 第 六 章 。 依 据 对 NSTE 
ACS 患者 危险 分 层 决定 是 否 行 早期 介入 治疗 。 对 反复 
血 发 作 , 心 电 图 新 出 现 的 ST 段 ) 庄 低 ` 左 心室 功能 降低 、1 
流动 力学 \ 产 重 的 心律 失常 .入 尿 病 、 径 中 度 肾 op 
人 不 全 ,GRACE 评分 汪 140 ) 分 的 吓 少 应 行星 期 介入 性 诊断 用 
治疗 。 早 期 介 和 性 的 策 条 分 为 人 急诊 (过 2 小 时 ) .早期 (过 24 
小 时 ) 及 72 诊 行 介 人 性 诊治 的 患 省 为 从 有 
很 萝 的 缺 血 危 性 心绞痛 、 侍 有 心 识 、 威 胁 生命 
的 室 性 学 不 稳定 ;推荐 早期 行 介 入 性 
诊治 的 点 者 >140 分 或 至 少 有 一 个 最 起 本 
的 危险 己 也 图 ST 工 Pit 册 钙 模 白 有 升 高 或 
降低 的 动态 变化 ) ;推荐 72 小 时 内 行 介入 性 诊治 的 加 省 为 
E 状 反复 出 现 、 殉 少 有 一 个 危险 标准 (包括 心电图 STT 动 
态 改 变 , 册 钻 焦 白 有 升 高 或 降低 的 动态 要 化 、 糖 尿 病 、 肾 功 
能 不 多、 左 心室 功能 降低 ,早期 出 现 桓 殉 后 心绞痛 、 近 期 行 
PCOLCABG 中 及 GRACE 评分 中 高 分 )。 不 推荐 对 于 低 危 
的 患者 行 介入 性 诊断 和 治疗 。 
2 冠状 动脉 旁 路 移植 术 {CABG) 



























































加 痢 认 为 ,对 严重 





左 冠状 动脉 主干 病变 (狭窄 50 站 )、 有 多 支 血管 病变 且 有 
左 心室 功能 不 全 (LVEF 二 50%) 或 伴 有 禄 尿 病 者 、 对 PCI 
效果 不 佳 或 强化 药物 治疗 后 仍 有 缺 血 的 患者 ,建议 施行 
CABG。 弥 湿性 冠状 动脉 远 端 病变 的 患者 .不 适合 PCI 或 
CABG。 

(五 ) 主动 脉 内 球 诈 反 捕 (IABP) NSTE-ACS ja 者 伯 
以 下 情况 者 可 应 用 主动 脉 内 球 变 反 搏 :@D 尽 负 
物 治疗 仍 持续 缺 血 或 缺 血 反复 发 作 ;@@ 冠 状 刀 
血 流 动力 学 不 稳定 的 患者 ;@ 伴 发 心肌 梗死 机 械 并 发 症 者 。 








远 端 病 









二 、ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 


【病理 解剖 】 

若 冠 状 动脉 管 完全 闭塞 , 血 供 完全 停止 ,导致 所 
供 区 域 心室 壁 心肌 透 壁 性 坏死 ,临床 为 典型 的 STE- 
MT, 即 传统 的 Q 波 型 MI。 有 
钟 , 受 其 供血 的 心肌 即 有 少数 坏死 .开始 了 # 
程 。1 一 2 小 时 后 绝 大 部 分 心肌 呈 凝 固 性 坏死 坏 
约 1~2 周 后 开始 吸收 ,并 逐渐 纤维 化 .在 6 一 8 周 后 进入 慢 
性 其 形成 首 痕 而 愈合 , 称 为 陈旧 性 或 愈合 性 ML。 六 六 大 省 
可 逐渐 向 外 西 出 而 形成 室 壁 膨胀 痊 。 醒 死 区 附近 心肌 的 血 
供 随 侧 3 7 而 逐渐 恢复 。 病 变 可 波及 心包 出 现 反 
在 心 腔 内 压 
心 壁 可 破裂 ( 心 星 破裂) .破裂 可 发 生 在 
或 心室 间隔 处 。 
可 分 为 透 壁 性 和 : 人 

。 前 者 坏死 加 及 心室 F 
i 心 内 膜 下 或 
脉 拓 亲本 而 持续 开通 的 结果 。 pe 
见于 STEMI 在 未 形成 透 壁 MI 前 早期 地 灌注 
治疗 ) 成 功 的 患者 。 
STEMI Ta 
以 上 的 MI 相关 动脉 发 生 完 宕 。 少 数 AM] 叫 上 aa 
动脉 正常 ,可 能 为 血管 腔 内 et 血 ~ 
造成 闭塞 或 严重 的 冠状 ; 的 
血 流 减少 所 致 。 左 冠状 动脉 前 降 es 可 引起 左 
心室 前 壁 \ 心 尖 部 ,下 便 壁 .前 间隔 和 前 内 乳头 肌 模 先 ; 左 着 
状 动脉 回旋 支 闭塞 可 引起 堪 心室 高 侧 帮 、 贤 面 及 左 心房 本 
侈 ,并 可 内 及 房 室 结 ; 右 和 冠状 动脉 辕 塞 可 引起 左 心室 及 向 、 
后 问 隐 及 右 心室 梗死 ,并 可 内 及 灾 房 结 和 有志 党 
及 左 、 右 心房 梗死 较 少见 。 左 冠状 动脉 主 十 闭塞 则 引起 左 
心室 广泛 梗 妮 。 
I 时 和 冠 脉 内 血栓 隶 有 白 血 栓 ( 富 含 血小板 ), 义 有 红 血 
检 ( 窜 含 纤维 蛋白 和 红细胞 )。STEMI 的 闭 守 性 血栓 是 让、 
红 血 栓 的 混合 物 , 从 墙 塞 处 向 近 端 延伸 部 分 为 红 血 性 



















支 循环 的 建立 
应 性 心包 炎 ,波及 心 内 膜 引起 附 壁 血栓 形成 。 
罗 a dy 下 , 坏 多 的 
















MI 多 





显示 .907 






































第 八 章 ，” 冠状 动脉 粥 样 硬 化 性 心脏 病 


【病理 生理 了 

STEMI 的 病理 生理 特征 是 由 于 心肌 丧失 收缩 功能 月 
产生 的 左 心室 收缩 功能 降低 、 血 流动 力学 异常 0 
构 所 致 。 

(一 ) 左 心室 功能 ”冠状 动脉 急性 闭塞 时 相关 心 肌 依 

发 生 四 种 异常 收缩 形式 :四 运动 同步 失调 , 即 相 邻 心肌 节 
erred ion dn 肌 缩 短 幅度 减 小 ; 
@@ 无 收缩 ;@ 反 常 收缩 , 即 矛 盾 运 动 .收缩 期 脱出 。 与 梗死 
部 位 发 生 功 能 异常 同时 .正常 心肌 在 早期 出 现 收缩 增强 。 
由 于 非 梗死 节 段 发 生 收缩 加 强 . 使 梗死 区 产生 矛盾 运动 
然而 , 非 梗死 节 段 出 现代 偿 性 收缩 运动 增强 .对 维持 左 心室 
整体 收缩 功能 的 稳定 有 重要 意义 。 

(二 ) 心室 重 构 MI 致 左 心室 节 段 
功能 降低 的 同时 ,机 体 启动 了 交感 神 
管 紧张 素 - 囊 固 酮 系统 激活 和 Frank-Starling 等 人 
一 方面 通过 增强 非 梗死 节 段 的 收缩 功能 、 增 快 心 率 、. 代 偿 
增加 已 降低 的 心 捕 量 (CSV) 和 心 排 血 量 (CO) ,并 通过 
室 壁 伸展 和 肥厚 增加 左 心室 舒张 未 容积 (L di 
恢复 SV 和 CO, 降低 升 高 的 左 心室 舒张 末期 压 CLVEDP): 
但 另 一 方面 ,也 同时 启动 了 左 心室 重 构 的 过 程 。 

MI 发 生 后 , 左 心室 腔 大 小 .形态 和 厚度 发 生变 化 :总称 
为 心室 重 构 (ventricular remodeling)。 重 基 




































整体 收缩 .舒张 
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构 过 程 反 过 
响 左 心室 功能 和 患者 的 预后 。 重 构 是 左 心室 扩张 和 非 梗 死 
心肌 肥厚 等 因素 的 综合 结果 ,使 心 2 
慎 死 范围 以 外 ,另外 两 个 影响 左 心 扩张 的 重要 因素 是 左 
负荷 状态 和 梗死 相关 动脉 的 通畅 程度 。 左 心 
室 辟 张力 增加 和 梗死 扩张 的 危险 ,而 通畅 的 梗死 
区 相关 动脉 可 加 快 疗 痕 形成 ,增加 梗死 区 组 织 的 修复 .减少 
极 死 的 扩展 和 心室 扩张 的 危险 。 
1. 梗死 扩展 (expansion 

















是 指 梗死 心肌 节 段 随后 发 





生 的 面积 扩大 ,而 雹 模 死 心肌 量 的 增加 。 导 致 梗死 扩展 的 
原因 有 :@ 肌 束 之 间 的 滑动 , 敏 使 单位 容积 内 心 a 








少 ;四 正常 心肌 细胞 碎 裂 ;四 坏死 区 
的 特征 为 梗死 区 不 成 比例 的 变 海 和 扩张 。 
落 的 部 位 ， 本 多 城 ,从 
展 后 ,心力 衰竭 和 室 壁 钓 六 
者 可 发 生 心室 破裂 。 

2. 心室 扩大 ”心室 心肌 存活 部 分 的 扩大 也 
重要 关联 。 心 室 重 构 在 梗死 发 生 后 立即 开始 .并 持 
此 至 数 年 。 在 大 面积 醒 钨 的 情况 下 ,为 维持 心 搏 ! 
的 心肌 增加 了 额外 负 人 衍 .可 能 会 发 生 代 偿 性 这 种 适应 
性 取 厚 虽 能 是 死 所 致 的 心 功能 障碍 . 俱 存 活 的 心肌 最 
终 也 受 损 ,导致 心室 的 进一步 扩张 , 心 胜 整 体 功能 障 候 ,最 
后 发 年 心力 瑟 刚 。 心 室 的 扩张 程度 与 乔 死 范围 、 醒 死相 关 
动脉 的 片 放 述 量 和 心室 韭 梗死 区 的 局 部 籽 素 血管 紧张 示 
系统 的 激 酒 程度 有 关 。 心 室 扩大 以 及 不 同 部 位 的 已 肌 电 二 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 











” 理 特性 的 不 一 致 ,使 患者 有 患 致 命 性 心律 失常 的 危险 。 


'【〖 临 床 表 现 】 

按 临 床 过 程 和 心电图 的 表现 ,本 病 可 分 为 急性 、 演 变 期 
和 慢性 三 期 ,但 临床 症状 主要 出 现在 急性 期 中 ,部 分 患者 还 
有 一 些 先 兆 表 现 

(一 ) 诱发 因素 ”本 病 在 春 、 冬 季 发 病 较 多 ,与 3 
冷 .气温 变 化 大 有 关 , 常 在 安静 或 睡眠 时 发 病 , 以 清 情 6 时 
至 午间 12 时 发 病 最 多 。 剧 烈 运动 .过 重 的 体力 劳动 ,创伤 、 
情绪 激动 精神 紧张 或 饱餐 、 急 性 失血 ,休克 发热 ,心动 过 
0 网 肌 耗 氧 增加 、 MI a 








展 AMI。 

(二 ) 先兆 ”半数 以 上 患者 在 发 病 前 数 日 有 乏力 、 胸 部 
个 省 ; 到 时 心 俊 、 气急 、 烦 躁 、 心 绞 痛 等 前 驱 症 状 ,其 中 以 

:心绞痛 南 )、 或 原 有 心绞痛 加 重 (恶化 型 
儿 pee mh 同时 心电图 示 ST 段 一 过 性 明显 抬 高 
《变异 型 心绞痛 ) 或 压低 , 工 波 倒置 或 增高 (“ 假 性 正常 化 ”) ， 
应 移 惕 近期 内 发 生 MI 的 可 能 。 发 现 先兆 ,及 时 积极 治疗 
有 可 能 使 部 分 患者 避免 发 生 MI。 

三 ) 症状 ” 随 梗 死 的 大 小 、 部 位 ,发展 速度 和 原来 心 
脏 的 功能 情况 等 而 轻重 不 同 。 

1. 疼痛 ”是 最 先 出 现 的 症状 ,疼痛 部 位 和 性 质 与 心 绞 
痛 相 同 ,但 疼痛 程度 较 重 , 范 围 较 广 , 持 续 时 间 可 长 达 数 小 
时 或 数 天 ,休息 或 含 用 硝酸 甘油 片 多 不 ,患者 常 烦躁 
人 不安. 出 汗 , 铠 惧 , 有 浙 死 之 感 。 存 我 国 , 约 1/6 一 1/3 的 患 
者 疼痛 的 性 质 及 部 典型 ,如 位 于 上 腹部 , 常 被 误 认 为 胃 

于 下 馈 或 贷 部 ， 

































被 误 


认为 牙 病 或 骨 关 节 病 。 部 分 串 者 无 疼痛 ,多 为 糖尿 病 患者 
或 老年 人 ,一 开始 即 表 现 为 休克 或 心力 变 竭 ;少数 患者 





在 整个 病程 中 都 无 疼痛 或 其 他 症状 , 而 事后 才 发 现 患 
过 MI。 

2. 全 身 症状 ”主要 是 发 热 , 伴 有 心动 过 速 . 白 细胞 增 
疝 和 红细胞 沉降 率 增 快 等 .出 坏死 物质 吸收 所 中 起。 一般 

:疼痛 发 生 后 24 一 48 小 时 出 现 .程度 与 梗死 范围 常 星 频 相 

关 , 体 温 一 般 在 38 C 上 下 ,很 少 超 过 39 C 1 周 左右 。 
3. 胃 肠 道 症 状 ” 约 1/3 有 疼痛 的 患者 ,在 发 病 早 期 伴 
有 汀 心 、 呕 吐 和 上 腹胀 痛 ， 与 过 走神 经 : 环 死 心肌 刺激 和 心 
排 血 量 降 低 组 织 灌注 不 足 关 ; 肠 胀气 也 不 少见 ;重症 者 
可 发 生 呢 道 (以 下 壁 心 有 肌 模 死 多 见 ) s 

4. 心律 失常 ”见于 75 久 ~ 














-3% 的 患者 ,多 发 生 于 起 病 





后 1 一 2 周 内 ; 尤 以 24 小 时 内 最 多 见 。 和 急性 期 心律 失常 通 







下 重 的 表现 .如 持 
和 神经 el a 














羞 状 缉 肪 让 流 注 后 可 能 出现 加 速 
` 律 和 室 性 心动 过 速 . 多 数 历 时 短 御 . 自行 消 


WD 


Es! 





室 上 性 心律 失常 则 较 少 , 阵 发 性 心房 闯 友 

室 上 性 心动 过 速 更 多 见 , 多 发 生 在 心力 变 竟 患者 中 。 实 
i 30%% 一 40 中 ,发 病 初 期 出 现 的 窗 
性 心动 过 速 多 为 暂时 性 ,持续 性 灾 性 心动 过 速 是 梗死 面积 
大 、 心 排 血 量 降低 或 左 心 功能 不 全 的 反映 。 各 种 程度 的 房 
室 传导 阻 洁 和 束 支 传导 阻 滞 也 较 多 ,严重 者 发 生 完全 性 房 
室 传导 阻 淆 。 发 生 CLBBB 时 MI 的 心电图 表现 可 被 抢 益 。 
前 壁 MI 易 发 生 室 性 心律 失常 。 下 壁 ( 脑 面 )MI 易 发 生 房 
室 传导 阻 沾 ,其 阻 河 部 位 多 在 房 室 束 以 上 处 ,预后 较 好 。 前 
壁 MI 而 发 生 房 室 传导 阻 沾 时 ,往往 是 多 个 束 支 同 时 发 生 
传导 阴 湾 的 结果 ,其 阻 沾 部 位 在 房 室 束 以 下 处 , 且 常 伴 有 休 
克 或 心力 衰竭 ,预后 较 差 。 

5. 低 血 压 和 休克 ”疼痛 期 血压 下 降 常 见 ,可 持续 数 


周 后 再 上 升 , 未 必 是 休克 。 如 疼痛 缓解 而 收缩 压低 于 





比 心房 扑 动 





























J 





80mmHg, 患 者 烦躁 不 安 .面色 苍白 .皮肤 湿 冷 . 脉 细 而 快 、 
大 汗 淋 沉 、` 尿 量 减 少 ( 二 20mlh)、 神 志 退 钝 .其 至 晶 兢 , 则 


为 休克 的 表现 。 休 克 多 在 起 病 后 数 小 时 至 1 周 内 发 生 , 见 
于 2 名 的 患者 ,主要 是 心 源 性 ,为 心肌 广泛 (40 中 以 上 ) 坏 
死心 排 血 量 急 mre ims Wo 管 扩张 
用 还 人 和 7 
6. 心力 衰竭 “主要 






公 旺 







百 ， 后 心 胜 舒 缩 
的 天 20% 一 48%。 患 于 
， 2 者 可 发 生 肺 水 肿 或 
现 颈 静脉 你 张 肝 肿 痛 和 和 水肿 
心肌 梗死 者 sh 始 即 可 出 现 丰 心 赛 疯 的 表现 。 
于 AMI 时 的 心力 衰竭 称 为 泵 衰竭 ,根据 临床 上 有 
无 心力 衰 竟 及 其 程度 , 常 按 Killip 分 级 法 分 级 ,第 工 级 为 左 

阶段 ,无 心力 衰竭 征象 , 肺 部 无 哪 音 , 但 肺 毛 细 
可 升 高 ;第 下 级 为 轻 至 中 庶 左 心 误 竟 , 肺 哆 音 的 范 
pi 50%, 可 出 现 第 三 心音 奔 马 律 .持续 


过 速 、 有 上 肺 瘀 血 的 义 线 表现 ;第 何 级 为 重度 心 力 误 竟 ， 








ip 
出 现 峡 吸 困难 咳嗽 发绀 、 烦 
进而 发 生 右 心 衰竭 的 表现 ,4 
























各 性 肺 水 肿 , 肺 哆 将 的 范围 大 于 两 几 野 的 50%。 第 级 为 
心 源 性 休克 ,血压 一 90mmHg, 少 屎 ,皮肤 湿 冷 、 发 纤 .呼吸 


加 速 .脉搏 快 。 
AMI Wl 下 度 左 EA 








竟 或 肺 水 肿 与 心 源 性 休克 同样 
; 肺 水 肿 
A 血管 栅 讨 的 增高 
abi om 血 生 a 人 
血 指数 比 左 必 















最 严重 阶段 
四 学 AMI 时 必 脏 的 友 血 功能 并 不 
全 反映 | 的 








依据 。Forrester a 和 流 3 力学 指标 及 毛细 血管 模压 
PCW 和 心脏 指数 (CD 评估 有 无 及 淤血 和 周 图 灌注 不 足 





的 表现 ,从 而 将 AMI 分 为 4 个 血 流动 力学 亚 型 。 
工 型 : 目 无 肺 淤血 又 无 周围 组 织 灌注 不 足 . 心 功 能 处 于 
态 。CI 二 2.2L/Cmin * m:). PCWP < 1l8mmHg 


























4kPa) ,病死 率 约 为 3%。 
I 型 :有 肺 淤血 .无 周 织 灌注 不 足 . 为 常见 临床 类 
型 。CI>2.2L/(min * m:),PCWP> l8mmHeg(2. 4kPa) , 





为 9% 。 
周围 组 织 灌注 不 足 , 无 肺 浴血 ,多 见于 右 心室 
梗死 或 血 容 量 不 足 者 。CI 一 2. 2L/ACmin， nm ),PCWP 反 
18mmHg(2. 4kPa) ,病死 率 约 为 23%。 
区 型 : 兼 有 周围 组 织 灌注 不 足 与 肺 洪 血 .为 最 严重 类 
型 。CI<2.2L/(min * m:).PCWP> lS8SmmHeg(2. 4kPa) ， 
病死 率 约 为 51%。 
由 于 AMI 时 影响 心脏 泰 血 功能 的 因素 较 多 .因此 For- 
rester 分 型 基本 反映 了 血 流动 力学 变化 的 状况 ,不 能 包括 
所 有 和 泵 功能 改变 的 特点 。 
五 ) 体征 AMI 时 心 胜 体征 可 在 正常 和 外 任 
常 者 大 多 数 无 特征 性 。 心 脏 可 有 轻 至 中 度 增 大 
快 或 减 慢 ; 心 尖 区 第 一 心音 减弱 ,可 出 现 第 三 或 第 四 心音 奔 
马 律 。 约 10% 一 20 站 患者 在 发 病 后 2 一 3 天 出 现 心包 摩擦 
音 ,多 在 1 一 2 天 内 消失 ,少数 持续 1 周 以 上 。 发 生 二 尖 状 
乳头 肌 功能 失调 者 , 心 尖 区 可 出 现 粗糙 的 收缩 期 杂音 ;发 生 
» 室 间隔 穿孔 者 ,胸骨 左下 缘 出 现 响亮 的 收缩 期 杂 半 























震 着 。 右 心室 梗死 较 重 者 可 出 现 否 静脉 纸张 , 深 吸 气 时 更 
为 明显 。 除 发 病 极 早期 可 出 现 一 过 性 血压 增高 外 .几乎 所 
有 患者 在 病程 中 都 会 有 血压 降低 , 且 可 能 不 再 恢复 到 起 病 
之 前 的 水 平 。 





【并 发 症 】 

MI 的 并 发 症 可 分 为 机 械 性 、 缺 血性 \ 栓 塞 性 和 炎症 性 。 

(一 ) 机 械 性 并 发 症 

1. 心室 游离 壁 破裂 ”3% 的 MI 患者 可 发 生 心 室 游离 
党 浊 心脏 破 训 最 常见 的 一 种 , 占 MI 患者 死亡 的 
10%。 心 室 游离 辟 破 裂 常 在 发 病 一 周 内 出 现 , 量 高 蜂 在 
后 24 小 时 内 , 晚 高 峰 在 MI 后 3 一 5 天 。 时 期 破 芝 
沉积 前 的 梗死 扩展 有 关 , 晚 期 玻 裂 与 醒 死 相关 衬 
:在 第 一 次 MI 前 壁 梗死 ,老生 
素 包 括 MI 急性 期 的 高 血压 、 既 人 往 













有 关 。 
性 患者 中 。 其 他 危险 : 
无 心绞痛 和 心 SE: eee i 昌国 Q 波 、 应 


心脏 破 绚 多 发 吕 








用 糖度 质 激素 了 
以 后 的 汉 
前 区 疼痛 ,心电图 STT 改 变 ， ns 动 ) 学 误 


心室 洲 宙 ee 下 为 





总 
NS 
全 
伍 
We 
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党 
要 
时 
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网 .急性 ， ee 


业 鱼 bs 





裂 少 见 . 约 有 0. 5 
党 发 生 于 AMI 发 病 后 


2. 室 间隔 穿孔 二 
2%% 的 MI 叫 者 会 发 生 伟 





第 八 章 


3~7 天 。AMI 后 .胸骨 
或 可 触及 收缩 期 优 





8 现 粗糙 的 全 收缩 期 


















确诊 断 。 


3. 乳头 肌 功 能 失调 或 断裂 ”乳头 肌 功 能 失调 总 发 生 








率 可 高 达 50% ,二 尖 准 乳头 肌 因 缺 血 、 坏 死 等 使 收缩 功能 
发 生 障 碍 ,造成 不 同 程度 的 二 尖 辩 脱 垂 或 关闭 不 全 . 心 尖 区 
出 现 收缩 中 晚期 喀 喇 音 和 吹风 样 收缩 期 杂音 .第 一 心音 可 
不 减弱 ,可 引起 心力 衰 竟 。 和 乳头 肌 断 裂 极 少 见 ,多 发 生 在 二 
尖 辩 后 内 乳头 肌 , 故 在 下 壁 MI 中 较为 常见 。 少 数 完 全 断 
裂 者 则 发 生 急性 二 尖 准 大 芋 反 流 . 造 成 严重 的 急性 肺 水 肿 . 
约 1/3 的 患者 迅速 死亡 。 

4. 室 壁 膨胀 癌 (cardiac aneurysm) ”或 称 室 2 
及 左 心室 心 尖 部 ,发 生 率 5 只 一 20%% ,是 在 心室 腔 内 压 攻 
响 下 ,梗死 部 位 的 名 外 脱出 而 形成 .见于 MI 范围 区 
大 的 患者 , 常 于 起 病 数 周 后 才 被 发 现 。 发 生 较 小 室 
患者 可 无 症状 与 体征 ,但 发 生 较 大 室 壁 瘤 患 者 ,可 出 现 顽 加 
性 充血 性 心力 衰竭 以 及 复发 性 、. 难 治 的 致命 性 心律 失常 。 
体检 可 发 现 心 浊音 界 扩 大 :心脏 搏动 范围 较 广 泛 或 心 4 
举 样 搏动 .可 有 收缩 期 杂音 。 心 电 图 上 除了 有 MI 的 
Q 波 外 , 约 2/3 患者 同时 伴 有 持续 性 ST 段 弓 背 向 上 摊 高 。 
X 线 透 视 和 摄 片 、 超 有 ` 放 射 性 核 素 心脏 血 池 显 像 、 
te 以 ee Ly 可 见 局 部 心 缘 突 出 . 搏 
。 室 壁 瘤 按 病程 可 分 为 急 
eh MI 后 数 日 内 形成 . 易 发 
生 心 脏 破裂 和 形成 血栓 窑 壁 瘤 多 见于 MI 您 合 期 、 
由 于 甚 瘤 壁 为 致密 的 纤维 首 痕 所 替代 ,所 以 一 般 不 会 引起 
破裂 。 

(二 ) 缺 血 性 并 发 症 

1. 梗死 延展 (extension) ” 指 同一 梗死 相关 冠 
供血 部 位 的 MI 范围 的 扩大 .可 表现 为 心 内 膜 下 MI 转 
透 壁 性 MI 或 MI 范围 扩 Pie 邻近 心肌 .多 有 梗死 后 心 
和 缺 血 范围 的 扩大 。 梗 死 延 展 多 发 生 在 AMI 后 的 2~3 周 
内 ,多数 原 梗 死 区 相应 导 联 的 心电图 有 新 的 杯 死 性 改变 且 
肌 钙 蛋白 或 CK-MB 升 高 时 间 延 长 。 

2. 再 梗死 多 指 AMI 4 周 后 再 次 发 生 的 Ml, 既 可 发 
生 在 原来 梗死 的 部 位 .也 可 发 生 在 任何 其 他 
果 再 梗死 发 生 在 AMI 后 4 周 内 ,. 则 其 心 j 
一 支 有 病变 的 冠状 动脉 所 支配 。 通 常 再 档 死 发 
死 区 不 同 的 部 位 :诊断 多 无 内 难 : 芳 再 梗死 》 
区 相同 的 部 位 ,尤其 是 反复 多 次 的 灶 性 醒 尹 
特征 性 的 心电图 改变 ,可 使 诊断 发 生 困难 
又 迅速 下 降 的 杉 党 指标 如 CR MB 比 肌 
CK MB 恢复 正常 后 又 升 高 或 超过 原先 
死 具 有 重要 的 诊 源 价值 

(三 ) 栓塞 性 并 发 症 MI 许 发 和 
附 各 血 徐 或 下 层 裔 脉 血 徐 做 储 脱落 所 雍 的 体 久 

































































:在 与 原 恒 
E 与 原 醒 比 
笛 尤 明显 的 或 
:此 时 迅速 于 逢 中 
站 喝 有 价值 

对 时 本 
































履 是 指 心 宝 


L485 


冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 





i 性 休克 和 心力 衰 竟 .应 高 
度 怀疑 室 间 隔 穿 孔 . 此 时 应 进 一 上 攻 超 声 心动 图 检查 以 明 

















第 十 六 篇 


循环 系统 疾病 





壁 瘤 的 左 心 室 造 影 (右前 斜 位 ) 





图 16-8-8 ” 左 心室 室 
全 图 示 心 胜 收 缩 期 左 心 缘 外 突 , 腔 内 充满 造影 








动脉 栓塞 。 左 心 中 血栓 形成 在 AMI 患者 中 较 多 见 , 尤 
其 在 急性 大 面积 前 壁 MI 累及 心 尖 部 时 ,其 发 生 率 可 高 达 
60% 左 右 ,而 体循环 栓 赛 并 不 常见 ,国外 一 般 发 生 率 在 
10%% 左 右 , 我 国 一 般 在 2% 以 下 。 附 辟 血 栓 的 形成 和 血栓 

塞 多 发 生 在 梗死 后 的 第 一 周 内 。 最 常见 的 体循环 栓塞 为 
:也 可 产生 将 . 脾 或 四 肢 等 动脉 栓塞 ;如 栓 子 来 自 下 


老人 


及 深部 静脉 , 则 可 产生 肺 动 脉 栓 




















村。 
(四 ) 炎症 性 并 发 症 
1 早期 心包 炎 ”发 生 于 心肌 梗死 后 1 一 4 es 发 牛 





纪 为 10 兴 。 早 期 心包 炎 常 发 生 在 透 
梗死 区 域 心肌 表面 心 包 并 发 纤维 素 症 所 致 。 
出 现 一 过 性 的 心包 摩擦 音 , 伴 有 进行 性 加 重 有 

人 人 而 而 改变 。 
2 后 期 心包 炎 ( 心 肌 梗死 后 综合 征 或 Dressier 综合 征 ) 
病 率 为 1 欠 一 3 中 ,于 MI 后 数 周 宇 数 月 内 出 现 , 并 可 反复 
让。 其 发 病 机 制 迄 分 尚 不 明确 ,推测 为 自身 免疫 反应 所 
至。 临床 上 可 表现 为 突然 起 病 , 发 热 胸膜 性 胸痛 、 白 细胞 
计数 升 高 和 血沉 增 快 ,心包 或 胸膜 间 可 持续 2 周 以 上 ， 


起 声 心动 图 常 可 发 现 心包 积 液 .少数 患者 可 伴 有 少量 胸腔 
由 液 或 肺 部 浸润 。 
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【危险 分 层 】 
STEMI 的 患者 具有 以 下 任何 一 项 者 串 被 确定 为 高 从 

I 70 岁 ;名 前 壁 MI; 多 多 部 位 MI( 指 两 个 部 

血 流动 万 学 不 稳定 :如 低 血 上 讨 、 密 性 心动 过 

速 ,严重 宁 性 心律 失常 .快速 心房 闫 动 . 肺 水 及 或 心 源 慎 体 

:所 夺 .三 束 支 传 旦 阻 滞 源 于 AMI: 全 既往 有 MI 病史 : 

利 林 控制 的 高 血 奈 ; 久 和 任 有 右 心 室 梗 死 和 血 
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BB 图 示 心 胜 舒 张 期 左 心 腔 内 充满 造 





影 剂 ,与 收缩 期 比较 , 左 心 


入 


【辅助 检查 】 

(一 ) 心电图 检查 ”虽然 一 些 因 烷 限 制 了 心电图 对 MI 
的 诊断 和 定位 的 能 力 , 如 心肌 损伤 的 范围 , 醒 死 的 时 间 及 共 
位 置 ,传导 阻 滞 的 存在 ,陈旧 性 MI 的 存在 ,急性 心包 炎 , 电 
解 质 浓度 的 变化 及 服用 对 心 电 有 影响 的 药物 等 。 然 而 , 标 
准 12 导 联 心电图 的 系列 观察 (必要 时 18 导 联 ), 仍 然 是 临 
床上 对 STEMI 检 出 和 定位 的 有 用 方法 。 

1. 特征 性 改变 “在 面向 透 辟 心肌 坏死 区 的 导 联 上 出 
现 以 下 特征 性 改变 ,中 宽 而 深 的 Q 波 (病理 性 Q 波 );@ST 
段 抬 高 呈 马 背 向 上 型 [ 指 相 邻 两 个 导 联 新 发 后 的 SI 
高 点 抬 高 的 界限 值 ;在 V, 一 六 导 联 宇 0. 2mV( 男 性 ), 宇 
0. 15mV( 女 性 ) ,和 (了 z0.1mV]; GT 波 倒置 , 往 
往 宽 而 深 , 两 支 对 称 。 在 窒 向 梗死 区 的 导 联 上 则 出 现 相反 蚀 
像 的 改变 , 即 民 波 增 高 \ST 段 压低 和 工 波 直立 并 增高 。 

2 动态 性 改变 “@ 起 病 数 小 时 内 ,可 无 异常 或 出 现 异 
党 高 大 ,两 肢 不 对 称 的 工 波 ， 回 数 小 时 后 ,ST 段 明显 抬 高 ， 
纯 让 向 上 ,与 直立 的 江波 连接 ,形成 单 向 曲线 。 数 小 时 到 2 
六 站 出 现 病理 性 Q 波 (又 称 QQ 波 型 MD ,同时 及 波 减低 ,为 
生性 期 改变 ;Q 波 在 3~4 天 内 稳定 不 变 ,以 后 70% 一 80% 
水 久 存 在 ;@ 如 不 进行 治疗 干预 ,ST 段 抬 高 持续 数 日 至 2 
周 左 丰 , 浆 渐 回 到 基线 水 平 ,了 波 则 变 为 平坦 或 倒置 ,是 为 
下 息 性 期 改变 ;@ 数 周 至 数 月 以 后 , 工 波 呈 V 形 倒置 ,两 肢 
对 称 . 波 谷 尖锐 ， 为 慢性 期 改变 , 工 波 倒 演 可 永久 存在 ,也 可 
在 数 月 到 数 年 内 逐渐 恢复 (图 16-8.9 .图 16-8-10)。 合 并 束 
文明 洪 尤 其 左 束 支 阻 滞 时 、 在 原来 部 位 再 次 发 生 AMI 时 ， 
心电图 表现 多 不 时 型 ,不 一 定 能 反映 AMI 表现 。 

3. 定位 和 定 范 围 ”STEMI 的 定位 和 定 范 围 可 根据 出 
现 特 征 性 改变 的 导 联 数 来 判断 ( 表 16 8 1)。 











`“ 段 抬 
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图 16-8-10 急性 下 壁 心肌 梗死 的 心电图 
图 示 由 .JILaVF 导 联 ST 段 抬 高 :由 导 联 QRS 波 呈 qR 型 .1 savVL 导 联 ST 段 压低 


表 16-8-1 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 的 心电图 定位 诊断 


冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 











导 联 前 间隔 。 局 限 前 壁 。 前 侧 壁 广泛 前 壁 。 下 壁 ” 下 间 壁 下 侧 壁 正 后 壁 
V | 十 站 

Vz 本 毕 

Vs 二: 十 = 韦 

V 十 十 

Vs 十 | 1 | 

沁 E 十 

VV | 

Vs 

VR 和 
aVL 十 和 | a 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 




















续 表 
导 联 前 间隔 。” 局 限 前 壁 ” 前 侧 壁 。” 广泛 前 壁 。 下 壁 下 间 壁 下 侧 壁 。 高 侧 壁 *” 正 后 壁 
aVF | | 

I 主 二 十 一 一 十 

[I 下 二 地 二 

四 十 十 














注 十 "为 正面 改变 .表示 典型 Q 波 .ST 段 抬 识 及 工 波 倒 置 等 变化 

“一 ”为 反面 改变 ,表示 与 上 述 相 反 的 变化 

“ 士 " 为 可 能 有 正面 改变 

“…” 为 可 能 有 反面 改变 

“ 即 隔 面 , 右 心室 MI 不易 从 心电图 得 到 诊断 ,但 此 时 CR: (或 Vig) 导 联 的 ST 段 合 商 ,可 作为 下 辟 MI 扩展 到 右 心室 的 参考 指标 
… 在 Vs、Vs、Vy 1 一 2 肋 间 处 有 正面 政变 

“Vi、Vo、V; 导 联 R 波 增高 
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(二 ) 心肌 标志 物 测定 断 AMI。 

1 心肌 损伤 标志 物 测定 “心肌 坏死 时 ,心肌 内 含有 的 3. 其 他 检查 ”为 组 织 坏死 和 炎症 反应 的 非特 异性 指 
一 些 焦 白质 类 物质 会 从 心肌 组 织 内 释放 出 来 .并 出 现在 外 。” 标 ,AMI 发 病 1 周 内 自由 胞 可 增 至 (10 一 20) X10"/ 工 ,中 
周 循环 血液 中 ,因此 可 作为 心肌 损伤 的 判定 指标 。 这 些 物 “性 粒 细胞 多 在 75 儿 一 90 听 , 哮 酸 电 色 减 少 或 消失 。 红 
质 主要 包括 肌 钙 蛋白 和 肌 红 蛋白 。 细胞 沉降 率 增 快 ,可 持续 1 一 3 周 。 血 消 游 离 脂 肪 酸 、C 反 








1 钙 蛋 白 (troponin,Tn) 是 肌肉 组 织 收缩 的 调节 蛋白 ， 应 蛋白 在 AMI 后 均 增 
蛋白 (cTn) 与 骨骼 肌 中 的 Tn 在 分 子 结 构 和 免疫 笛 。 此 外 ,AMI 时 ,由 于 应 激 反 应 ， 
它 是 心肌 所 独 有 ,是 诊断 心肌 坏死 最 特 血糖 可 升 高 ， 精 而 量 可 御 降 低 , 约 2 一 3 周 后 恢复 正常 。 
。cTn 共 有 esTnT.cTnIeTnC 三 个 STEMI 患者 在 发 病 24~48 小 时 内 血 胆 持 或 接近 基 
线 水 平 ,但 以 后 会 急剧 下 降 。 因 此 ,所 有 STEMI 中 
cTnT 在 健康 人 血清 中 的 浓度 一 般 小 于 0.03ng/ml. 通 发 病 24 一 48 小 时 内 测定 首 脂 谱 , 超 过 24 一 48 小 时 者 ,要 在 
常 AMI 后 3~4 小 时 开始 升 商 ,2 一 5 天 达到 峰值 .持续 AMI 发 病 8 周 后 才能 获得 更 准确 所 血脂 结果 。AMI 早期 
10~14 天 ; 肌 钙 蛋白 超过 正常 上 限 结合 心肌 缺 血 证 据 即 可 ”测定 型 铀 尿 肽 CBNP) 对 评价 左 心室 重 构 , 心 功能 状态 和 
诊 断 AMI。 因 此 .eTnT 对 早期 和 晚期 AMI 以 及 UA 患者 预后 具有 -_ 定 临 床 价值 
的 灶 性 心肌 坏死 均 具 有 很 离 的 诊断 价值 。 (三 ) 放射 性 核 素 
可 也 是 一 种 对 心肌 损伤 和 坏死 确 基 高度 特异 性 的 ”扫描 CPET) 可 观察 心 | 
血清 学 指标 ,在 AMI 后 4 一 6 小 时 或 更 里 即 可 升 高 .24 小 目前 唯一 能 埋 接 评价 ， 
时 后 达到 峰值 , 约 1 周 后 降 至 正常 。 足 剂 包括 
册 红 和 蛋白 在 AMI 发 病 后 2~-3 小 时 内 即 已 逢 高 .12 小 于 直 
时 内 多 达 峰 值 ,24 -4 小 时 内 恢复 正常 .由 于 其 出 现时 间 
向 较 cn 下 篆 同 工 酶 (CK-MB) 重 , 上 帮助 于 早期 诊 
新 ,但 4 习性 肾 功 能 不 爹 、 骨 迄 肌 损伤 时 . 肌 红 动 异 常 可 对 心肌 缺 血 区 虞 作出 判断 在 评价 有 胸痛 而 无 特 
AAA 入 性 心电图 变化 时 ,超声 心动 图 有 助 于 除外 主动 脉 炎 层 ， 
人 这 检查 《KM 淹 断 必 员 坏 妖 的 痢 床 特工 。 对 MI 仍 者 , 床 超 声 心动 图 对 发 现 机 相 人 性 并 发 省 很 有 价 
性 和 敏感 性 较 疝 ,在 起 病 后 4 小 时 内 增高 ,16 一 214 小 时 达 值 ,如 评 俩 心脏 整体 和 局 部 功能 乳头 肌 功 能 不 全 、 室 辟 痛 
商 峰 ,3 一 生日 恢复 正常 。AMI 时 其 测 下 超过 正常 下限 并 有 (图 16811 ;和 室 间 隔 罕 也 等 fit 酚 丁 胺 负 茶 起 ) y 
动态 要 化 ， 由 于 首次 STEMI 后 1 钙 盘 广 将 持续 升 高 -- 段 图 检查 还 可 川 下 评价 心肌 存活 性 | 
时 间 (7 一 莫大 ) ,CK MB 适 于 诊断 再 发 心肌 梗 先 。 连 续 测 (五 ) 选择 性 冠状 动脉 造影 需 施 行 各 种 介入 性 
定 CK MB 还 可 判定 洲 性 治疗 后 梗死 相关 动脉 于 ; 


此 时 村 ,本 先行 选择 性 冠状 动脉 造影 ,明确 病变 情 况 .制定 治疗 
CK ME 峰值 前 修 (11 小 时 以 内 ) 次 肌 酸 激酶 旋 案 . 


CK) 汉 分 布 于 肖 伪 肌 . 缺 三 特 中 性 .因此 不 再 推 不 用 于 
诊断 AM 大门 冬 气息 贷 基 转 修 入 , 沪 酸 脱氧 硬 和 乳酸 脱 攻 诊断 与 鉴别 诊断 】 
人 前 问 上 上 雍 对 诊断 AMI 特 噶 虱 甜 .也 不 下 推荐 用 开 诊 依据 典型 的 临床 表现 .特征 性 的 心电图 政变 清心 肌 





。 血清 游 离 脂 肪 酸 显著 增高 者 易 















































心肌 显影 ， 正 电子 发 射 计 算 机 断层 
[的 代谢 变化 ,判断 心肌 是 和 否 存活 ,是 
局 肌 存活 性 的 影像 技术 。 一 些 核 素 示 
了 WW* Te MIBI tetrofosmin 和 18F-FDG 可 用 
接 剖 像 存活 心肌 。ECG 门 控 的 心血 池 显 像 可 评 佑 室 
主 度 和 整体 功能 。 

(四 ) 超声 心动 图 根据 超声 心动 图 上 所 见 的 
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图 16-8-11 超声 心动 图 
显示 前 壁 心肌 梗死 后 , 心 尖 部 室 包 
壁 血 恰 ( 箭 头 ) 
LA: 左 心房 :LV: 左 ， 
和 抽检 














四 腔 心切 面 像 
形成、 窗 内 有 附 











室 ;RA: 右 心房 ;RV: 右 心室 ;TH: 





改变 .STEMI sd 不 困难 。 
nt 然 发 生体 克 、 严 
ee 
共 , 或 原 有 高 血压 而 血压 突然 时 
到 AMI 的 可 能 。 此 外 ,有 和 较 下 而 
者 ,好 使 心电图 无 特征 性 改变 .也 应 考虑 本 病 的 可 能 ,都 宜 
先 按 AMI 处 理 , 并 在 所 期 内 / 肥 复 进行 心电图 观察 和 血清 肌 
锯 仍 白 或 CK-MB 等 :诊断 。 当 存在 左 束 支 传 
pa 
ECG 变化 相 类 似 ,此 时 ,与 QRS 波 同 向 的 ST 段 拾 # 和 至 
少 2 个 胸 导 联 ST 段 拾 高 二 5mm 强 刚 提 示 Ml。 一 般 引 
:新 出 现 的 左 来 支 -传导 阻 沾 应 按 STEMI 来 治 
疗 。 无 病理 性 Q 波 的 心 内 膜 下 心 册 醒 死 和 小 的 透 壁 性 或 
和 ,光电 过 清 洋气 计 
NSTEMT* 段 。 血 清册 氏 蛋 白 各 心肌 的 诊断 价值 
更 尖 。 
2012 年 欧洲 心脏 病 学 会 (ESC) 发 布 了 由 ESC、 美国 心 
脏 病 学 会 (ACO) ,美国 心脏 学 会 (AHA) 和 世界 心性 联盟 
(CWHE) 共 同 制订 的 第 3 版 (心肌 醒 死 通用 定义 》 将 AMI 
定义 为 由 于 心肌 缺 血 导致 心肌 细胞 死亡 。 心肌 梗死 怀 准 
为 :血清 心肌 标志 物 (主要 是 肌 铺 蛋 自 ) 升 高 (至 少 超过 
多 信 于 限 ) .并 至 少 伴 有 以 下 一 项 临床 指标 :中 缺 血 
加 新 发 生 的 缺 血 性 ECG 改变 [新 的 STT 改 变 或 左 


你 志 物 水 平 动态 































































束 支 传导 阳 沸 CLBBD) :CG 病理 性 Q 波形 成 ;四 影像 
运动 异 





证 捍 显 示 丰 新 的 心肌 活性 丧失 或 新 发 的 局 部 宝 种 1 
) 秆 脉 造 影 或 彤 检 证 实 冠 状 动脉 内 有 血栓 。 
AMI 可 分 为 5 种 临床 人 型 :1 型 :由 和 冠状 动脉 班 块 做 
多 多 辽 或 下 民 引 下 守卫 内 0 
丁 先 :2 而 : 继 发 于 心肌 氧 供 ; 和 
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冠状 动脉 粥 桩 硬化 性 心脏 病 


党 贫血. 呼吸 衰竭 、 高 血压 或 低 血 庄 ) 导 致 缺 血 的 心肌 醒 【一 





死 ;3 型 : 曙 
发 生 的 ECG 缺 血 变 
和 4b) :与 PCI 相关 的 心肌 梗死 。3 
为 4a 型 和 4b 型 :4a 型 心肌 醒 刀 
肌 梗 死 , 包 括 球 变 扩 张 和 支 架 祛 人 过 程 
血清 肌 钙 蛋白 水 平 升 高 超过 99% 参 考 值 上 限 的 55 倍 .并且 
有 其 中 之 一 :心肌 缺 血 症状 .新 的 ECG 缺 血 变化 .造影 所 见 
血管 缺失 ,有 新 的 心肌 活力 丧 辟 运 动 异 常 的 影 
像 学 证 据 ;4b 型 心肌 梗死 定义 为 se 血栓 形成 的 心 肌 梗 
死 ,标准 是 : 冠 脉 造影 或 尸检 所 见 有 和 缺 血 相 关 血 管 有 血栓 形 
成 ,血清 心肌 标志 物 升 高 至 少 超过 99》 值 上 限 :5 型 ， 
CABG 相关 的 心肌 梗死 :患者 的 肌 钙 蛋白 要 超过 99% 参 
考 值 上 限 10 倍 , 并 伴 有 以 下 之 一 :ECG 新 出 现 的 病理 性 Q 
波 或 LBBB, 造 折 的 桥 ( 葛 脉 桥 或 动脉 桥 ) 内 堵塞 、3 
的 心肌 活性 a 运动 异常 。 

在 新 版 中 还 增加 了 以 下 定义 :与 手术 操作 相关 的 心肌 
梗死 .如 TAVI1( 皮 穿 刺 浴 膜 成 形 术 ) 手 术 所 致 的 心肌 醒 
死 . 二 类 办 抓 捕 (Mitral ee te en dm 
射频 治疗 所 致 的 心肌 梗死 ; 非 心 脏 手术 所 致 的 心肌 术 甸 
ICU 内 发 生 的 心肌 柄 死 ; 心 衰 相 关 的 心肌 缺 血 或 心 朋 I 

此 外 , AMI 还 党 与 变异 型 心绞痛 相 鉴 别 。 本 病 由 
Prinzmetal 于 1959 年 首先 描述 . 必 几乎 都 在 静 息 时 发 
呈 周 期 性 ,多 发 生 在 午夜 至 上 午 8 时 之 间 . 常 无 明显 
,历时 数 十 秒 至 30 分 钟 。 发 作 时 心电图 显示 有 关 导 联 
的 ST 段 短 时 抬 高 、R 波 增高 .相对 应 导 联 的 ST 段 压 低 .了 





2 将 4 CL 分 


人 心 





ea 













































































波 可 有 高 尖 表 现 ( 图 16-8-12) .党 并 发 各 种 心律 失常 。 本 病 
是 由 冠状 动脉 总 挛 所 引起 ,多 发 生 在 已 有 和 冠 脉 狭 窗 的 基础 








临床 表现 与 冠 脉 狭 罕 程 度 不 成 正比 ,少数 患者 冠 脉 
党 。 吸 烟 是 本 病 的 重要 危险 因 有 角 新 碱 或 
丛 可 诱发 冠 脉 痉挛 。 药 物 治疗 以 鲈 通道 阻 断 药 














和 硝酸 酯 类 最 有 效 。 病 情 稳 定 后 根据 冠 脉 造影 结果 再 定 是 
和 否 需 要 血 运 重建 治疗 。 
【预后 】 







这 但 及 时 有 关 。 发 生 严 重 
林 光 已 或 心力 误 竟 者 病死 率 尤 高 。MI 长 期 预后 的 
中 主要 为 患者 的 心 功能 状况 、 柄 寻 后 心肌 缺 血 太 

` 杆 死 部 位 以 及 患 省 的 年 龄 .是 吾 合并 高 血 太 、 糖 
尿 病 和 悍 性 性 功能 个 全 窑 。，AMI 再 


了 后 本 人 殉 相 关 
和 冠状 动脉 用 遂 与 奋 是 影响 MI 总 性 期 良好 预后 和 长 期 预后 
的 重要 独立 因素 








当 - 
而 








【防治 





、 救 源 抑 的 心肌 、 防 
1 入 儿 而 各 拉 大 .缩小 心肌 缺 血 范围 .及时 处 理 备 种 开发 


疑似 为 心肌 缺 血 的 突 发 心 源 性 死亡 :或 怀疑 为 新 | 
化 或 新 的 LBBB 的 心 源 性 死亡 ;4 型 (1a 一 一 
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多 示 上 述 





ST 段 明显 回落 


症 , 防 止 儿 死 ,使 患者 不 但 能 度 过 急性 期 , 且 康 复 后 还 能 保 
持 尽 可 能 多 的 有 功能 的 心肌 。 
(一 ) 一 般 治疗 ”参见 前 文 “UA/NSTEMI" 段 。 
(二 ) 再 灌注 治疗 ”及早 再 通 闭塞 的 冠状 动脉 ,使 心肌 
: 死 的 心肌 或 缩小 心肌 梗死 的 范围 ,是 一 
种 关键 的 治疗 措施 。 它 还 可 极 有 效 地 解除 疼痛 。 

1 溶 栓 治 疗 虽然 近年 来 STEMI 急性 期 行 直接 PCI 
成 为 首选 方法 ,但 能 开展 直接 PCI 的 医院 并 不 普遍 ,而 
溶性 治疗 具有 快速 ,简便 ,经 济 、 易 操作 的 特点 ,特别 当 因 各 
种 原因 使 就 诊 至 血管 F 通 时 间 延 长 时 ,静脉 溶 栓 仍 然 是 较 
好 的 选择 。 溶 大 小 主要 取决 于 治疗 时 间 和 达到 的 
3 小 时 内 行 溶 栓 治疗 .梗死 相关 血管 的 
由 通 率 增高 ,病死 率 明 显 降低 ,其 临床 疗效 与 直接 PCI 相 
妆 。 发病 3 一 12 小 时 内 行 溶 检 治疗 ,其 疗效 不 如 直接 PCI, 

病 12 一 24 小 时 内 ,如 果 仍 有 持续 或 间断 的 
缺 血 症状 和 持续 ST 段 抬 高 容 栓 治疗 仍然 有 效 。LBBB、 
大 而 积 酰 于 (前 壁 MI、 下 MI 合并 右 心室 梗死 ) 点 者 , 深 
镍 获 益 起 大 。 而 对 于 NSTE-ACS, 溶 检 治 疗 不 仅 无 益 反 而 
有 增加 AMI 的 倾向 ,因此 标准 溶 丛 治疗 目 前 仅 用 于 
STEMJ 患者 ， 


得 到 



















诊 RCT 语 疗 条 件 的 医院 就 诊 、 
证 者 ;2 发病 5 小 时 之 内 而 不 能 及 十 
左 备 息 诊 PC] 治疗 条 件 . 人 就诊 至 E 


洲 桥 开始 订 间 证 兰 







诊 至 


-60 分 钟 . 几 就 褒 


1 19) 
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图 16-8-12 ”变异 型 心绞痛 的 心电图 
电 图 记录 ,上 图 为 心绞痛 发 作 时 心电图 示 模拟 中 、Vz 和 Vs; 导 联 ST 段 明显 失 


台 疝 ;下 图 为 症状 绥 解 后 心 电 


分 钟 者 ;@@ 对 再 梗死 患者 ,如 不 能 立即 (症状 发 作 后 60 分 名 
和 内) 进行 PFCL @ 发 病 12 一 24 小 时 仍 有 进行 性 缺 血性 疼痛 
和 至 少 2 个 胸 导 联 或 肢体 导 联 ST 段 抬 商 之 0. 1mV, 无 急 
诊 PCI 条 件 者 。 发病 24 小 时 后 若 症状 已 缓解 ,不 应 采取 溶 
栓 治疗 。 

(2) 溶 栓 治 疗 的 禁忌 证 :@ 近 期 (14 大 内 ) 有 活动 性 出 
血 ( 因 肠 道 淡 病 出血、 咯血、 痔疮 出 血 等 ) , 作 过 外 科 手 术 或 
活体 组 织 检查 ,心肺 复苏 术 后 (体外 心脏 按压 \ 心 内 注射 \ 气 
管 插 管 ) ,不 能 实施 压迫 的 血管 罕 刺 ,以 及 外 伤 史 阁 ;加 高 血 











压 患者 血压 >>180/110mmHg, 或 不 能 排除 主动 肪 夹层 分 离 
者 ;@ 有 出 血性 脑 血管 意外 时, 或 半年 内 有 缺 血 性 脑 血管 意 
外 (包括 TIA) 史 者 ;图 对 扩容 和 升 压 药 无 反 应 的 体 负 
娠 ,感染 性 心 内 膜 炎 、 二 尖 辩 病 变 合 并 心房 额 动 且 高 度 怀疑 
左 心 房 内 有 血 检 者 ;@ 糖 永 病 合并 视网膜 病变 首 ;加 出 血性 
疾病 或 有 出 血 倾 向 者 ,严重 的 肝 肾 切 能 障 但 及 进 / 
(如 恶性 肿瘤 ) 者 。 由 于 中 国人 格 的 出 血性 卒中 发 病 
因此 ,年 龄 宇 75 岁 患 者 应 首先 POCI, 选择 溶 栓 治疗 时 应 慎 
重 ,酌情 减少 深 栓 药物 剂 他。 

(3) 治疗 步 又 :加 海 栓 前 检查 血 常 规 、 血 小 板 计 数 、 出 
凝血 时 间 、APTT 及 血型 . 配 血 备用 ;@@ 即 九 阅 腿 阿 司 号 林 
300mg ,以 后 每 大 100mg， 长 期 服用 ;@ 


忆 进 行 洲 恰 治疗 。 
(4) 浴 栓 药物 :人 非特 异性 原 激 活 剂 :对 血栓 部 


活性 
党 用 的 有 了 尿 激酶 (UK 或 UK) 和 链 激酶 CSK 或 
故 为 宣 种 焦 扯 , 呈 引 起 过 铂 反 应 ,在 2 全 因应 
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避免 再 次 应 用 。 
血栓 中 与 
较 小 ,无 抗 


选择 1 .| :激活 
:影响 


原 激活 剂 衍 
诡 期 延长 .适合 弹丸 式 静 
或 少 .使 用 方便 。 已 用 于 临 
(lanetoplase) 和 将 奈 
要 联合 肝素 (48 小 


药物 剂 旺 和 不 民 反 局 
床 的 有 英和 蔡 普 柄 (reteplase) 、 兰 
普 酶 (tenecteplase. TNK-PA) 等 . 均 宕 
时 ), 以 防止 再 闭塞 。 

(5) 给 药方 案 :STEMI 确诊 后 应 当 尽 早 用 药 ( 就 诊 至 
溶 栓 开 始 时 间 壹 30 分 钟 ) ,同时 规范 用 药方 法 和 剂 星 , 以 获 
得 最 佳 疗效 :个 尿 激 戎 150 万 U 深 于 100ml 生理 盐水 ,30 
分 钟 内 静脉 滴 和 ;四 链 激酶 150 万 UU 静脉 滴 注 .60 分钟 内 
滴 完 ;对 链 激 酶 过 敏 者 . 宜 于 治疗 前 半 小 时 用 异 丙 唆 ( 非 那 
根 )25mg 肌 内 注射 .并 与 少 是 的 地 塞 米 松 (2.5 一 5mg) 同 时 
滴 注 ;@ 阿 替 普 酶 : 首 bil 15mg. 随 后 
在 30 分 钟 内 持续 般 脉 滴 注 (最 大 剂 基 不 超过 50mg) , 继 之 
0. 5mg/kg 于 60 分 钟 了 脉 滴 注 (最 大 剂量 不 超过 
35mg);@ 梅 :10 单 
钟 以 上 浪 脉 推广 ,30 分 钟 后 重复 上 述 剂 其 ;Go 下 
般 为 30 一 50mg 溶 于 10ml 生理 盐水 静脉 推 注 ， 
整 剂量 :如 体重 一 60kg ,剂量 为 30mg: 体重 全 rt 
量 增 加 5mg, 最 大 剂量 为 50mg。 

(6) 深 栓 治疗 期 间 的 畏 
为 非 选 择 性 的 溶 栓剂 , 故 在 深 栓 治 
内 ) 不 存在 三 次 血栓 形成 的 可 能 .对 于 溶 栓 有 效 的 患者, 深 
poh 12 小 时 皮 下 就 




















i 0. 75mg/ kg 










































前 和 给予; 5000U 肝 业 
过 天 油 24~48 J 以 出 轿 时 间 延长 2 信 ; 
三 。 低 分 子 量 肝素 替代 普通 盯 
, 人 烷 , 首 ie re 30mg 






4 天 断 指标 和 

1) 吉 接 指 征 :和 冠状 动脉 造影 检查 观察 血管 再 通 情况 ， 
冠状 动脉 造影 所 示 血 流 情况 通常 采用 TIMICthrombolysis 
in myocardial infarction) 分 级 :根据 TIMI 分 级 达到 2、 
者 表明 血管 再 通 .但 2 级 者 通 而 不 畅 ,TIMI3 级 为 完全 性 再 
通 , 溶 栓 失败 则 楼 死相 关 血 管 持续 闭塞 (TIMI 0 一 1 级 )。 

2) 间接 指 征 : eos-90 A 的 ST 慨 革 沙 国 六 
50% :eTnT 峰值 提前 至 发 国 
前 到 14 小 时 内 出 现 :G2 小 时 内 胸痛 症状 明显 缓解 :中 济 






















第 八 章 ”冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 
疗 后 的 2 一 3 小 时 内 出 现 再 
主 心 律 、 房 室 传 导 阻 潍 或 
下 壁 MI 患者 出 现 一 过 性 实 性 心动 过 
或 不 伴 低 血 压 。 上 述 4 项 中 .心电图 变 
物 峰 值 前 移 最 重要 。 
2. 介入 治疗 (PCI) ”参见 本 篇 第 六 全 
入 治疗 ”6 
直接 PCICprimary PCD 是 指 AMI 患者 未 如 
直接 进行 冠状 动脉 血管 成 形 术 .其 中 支架 植 入 术 的 效果 优 
竹 : 球 刘 扩张 术 。 目 前 直接 PCI 已 被 公认 为 首选 的 最 
安全 有 效 的 恢复 心 受 . 醒 死相 关 血 管 的 
于 药物 溶 栓 治疗 、 并 允 来 院 时 发 病 时 间 已 超过 
3 小 时 或 对 者 。 直 接 PCI 的 指 征 还 
包括 :能 及 时 进行 “ 张 时 间 之 90 分 钟 ). 症 
状 发 病 二 12 小 时 (包括 正 后 壁 心肌 梗死 ) 或 华 有 新 出 现 或 
可 能 新 出 现 LBBB 者 ;急诊 PCI 应 当 由 有 经 验 (每 年 
至 少 独 立 完成 50 例 PCD .并 在 具备 条 件 的 导 每 年 至 
ow 100 例 PCD 进行 ;@ 发 病 36 小 时 内 出 现 休克 .病变 
血 合 血管 重建 ,并 能 在 休克 发 生 18 小 时 内 完成 者 : 昌 症 状 
发 作 一 12 小 时 . 伴 有 严重 心 功能 不 全 和 (或 ) 肺 水 肿 (Killip 
命 发 病 12 一 24 小 时 内 具备 以 下 











E 心 律 失常 .如 加 速 性 





失 . 或 | 
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四 级 ) 者 ;四 常规 支架 笃 入 ; 











1 个 或 多 个 条 件 时 :A. 严重 心力 衰竭 :B. 血 流 动力 y 
电 不 稳定 ;C. 持续 缺 血 的 证 据 。 发 病 宇 12 小 时 ,无 症状 、 


血 流动 力学 和 心 电 稳定 的 患者 不 宜 行 直接 PCI 治疗 。 

ee PCI(rescue PCI) . 
但 只 有 在 复 | 
mi 2 
出 血 并 发 症 。 直 接 PCI 后 ， 元 其 是 放置 支架 后 . 可 GP 
Ib/ 本 a 受 体 捕 抗 药 辅助 治疗 .持续 用 24 一 36 小 时 。 无 条 
















件 施行 介入 治疗 的 医 测算 能 :起 
病 6 小 时 内 施行 介 入 治疗 的 医 -。 如 测算 考 


无 法 在 6 小 时 内 接受 PCI. 则 宜 就 地 进行 深 栓 治疗 或 深 栓 
后 转送 。 

3. 冠状 动脉 旁 路 移植 手术 (CABG) ”对 少数 合 
性 休克 不 适宜 PCI 者 ,急诊 CABG 可 降低 病死 率 。 机 械 性 
并 发 症 ( 如 心室 游离 壁 破 汐 ` 乳 头 肌 断裂 ` 室 问 陶 穿 孔 ? 引 起 
心 源 性 休克 时 .在 急性 期 宕 行 CABG 和 相应 心 星 手术 
治疗 。 

(三 ) 其 他 药物 治疗 

1. 抗 血小板 治疗 ” 抗 血 小 板 治疗 能 减少 STEMI 趾 普 
的 主要 心血 管事 件 (死亡 、 是 人 或 非 致 紫 性 MI 利 亭 
中 ?的 发 生 . 因 此 除非 有 让 普 应 给 对 本 项 治疗 
其 用 法 见 前 文 "UA NS 

2. 抗 凝 治疗 ” 除 正 有 侍 总 证 .所 有 STEMI 患 普 匹 论 
是 否 采 用 深 徐 治疗 :者 应 在 抗 血小板 治疗 的 三 山王 常 民 接 
本 二 第 建筑 维 持 柄 死相 关 动 脉 的 通 


脉 看 栓 形成 .萌动 芒 栓 寄 以 六 心 宇内 血栓 


开心 源 
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形成 。 对 于 接受 溶 栓 或 不 行 再 灌注 治疗 的 患者 , 磺 达 肝 癸 
钠 有 利于 降低 死亡 和 再 梗死 ,而 不 增加 出 血 并 发 症 ,无 严重 
肾 功 能 不 全 的 患者 [ 血 肌 梧 二 265pmol/L(3mg/dl)], 初 始 
和 5mg, 随 后 每 天 皮下 注射 1 次 (2.5mg), 最 长 8 
。 不 主张 磺 达 肝 刁 钠 单独 用 于 STEMI 直接 PCI 时 . 需 
We 以 减少 导管 内 血栓 形成 发 生 。 直 接 
PCI 苞 其 出 血 风 险 高 时 推荐 应 用 比 伐 卢 定 ,无 论 之 前 是 否 
用 肝素 治疗 : 先 静脉 推 注 0.75mg/kg, 再 静脉 滴 注 1. 75mg/ 
(kg* 有 h) ,不 需 监测 ACT, 操 作 结 束 时 停止 使 用 。STEMI 
急性 期 后 ,超声 心动 图 提示 心 腔 内 有 活动 性 血栓 , 需 口服 华 
法 林 3 一 6 个 月 ;合并 心房 颤动 ,不 能 耐 受 阿 司 匹 林 和 和 氢 吡 
格雷 者 ,可 长 期 服用 华 法 林 , 维 持 INR2~3。 若 需 在 阿 司 匹 
A 雷 的 基础 上 加 用 华 法 林 时 , 希 注 意 出 血 的 风险 ， 
密 监 测 INR, 缩 短 监测 间隔 。 其 他 抗 凝 治疗 用 法 见 前 文 
Nip : 段 。 

3. 硝酸 酯 类 药物 “对 于 有 持续 性 胸部 不 适 、 高 血压 、 
大 面积 前 壁 MI\ 急 性 左 心 衰竭 的 患者 ,在 最 初 24~48 小 时 
的 治疗 中 .静脉 内 应 用 硝酸 甘油 有 利于 控制 心肌 缺 血 发 作 ， 
缩小 梗死 面积 ,降低 短期 甚至 可 能 长 期 病死 率 。 其 用 法 见 
前 文 "UAANSTEMI" 段 。 有 下 壁 MI, 可 疑 右 心室 梗死 或 明 
显 低 血 压 的 患者 (收缩 压低 于 90mmHg) .尤其 合并 明显 心 
动 过 缓 或 心动 过 速 时 ,硝酸 酯 类 药物 能 降低 心室 充 檀 压 , 引 
起 血压 降低 和 反射 性 心动 过 速 ,应 慎 用 或 不 用 。 无 并 发 证 
的 MI 低 危 患者 不 必 常 规 给 予 硝酸 甘油 。 

4. 镇 痛 剂 ”选择 用 药 和 用 法 见 前 文 “UA/NSTEMI” 
段 。 

5. B 受 体 阻 断 药 “无 禁忌 证 时 ,应 于 发 病 后 24 小 时 内 
常规 口服 ， 以 减少 心肌 耗 氧 量 和 改善 缺 血 区 的 氧 供需 失衡 ， 
限制 MI 面积 ， ' 减 少 复发 性 心肌 缺 血 、 再 梗死 、 室 颤 及 其 他 

返 性 心律 失常 ,对 降低 急性 期 病死 率 有 肯定 的 疗效 。 其 用 
法 见 前 文 “*UA/NSTEMI” 段 。 
6.ACEI 和 ARB ACEI 主要 通过 影响 心肌 重 构 .减轻 
室 过 度 扩 张 而 减少 充血 性 ， 心力 衰竭 的 发 生 , 降 低 病 死 率 。 
对 于 合并 LVEFss40 兴 或 肺 淤血 ,以 及 高 血压、 糖尿 病 和 慢 
性 肾病 的 STEMI 患者 ,如 无 禁忌 证 ,应 该 尽 早 并 长 期 应 
用 。 给 药 时 应 从 小 剂量 开 始 , 逐 渐 增 加 至 目标 剂量 。 如 串 
者 不 能 耐 受 ACEI. 可 考虑 给 予 ARB. 不 推 规 联合 应 用 
ACEI 和 ARB; 对 能 耐 受 ACEI 的 患者 ,不 推 常规 用 ARB 
替代 ACEIL. 

7. 调 脂 治疗 ” 见 前 文 “UA/NSTEMI? 段 。 

8 钙 通道 阻 断 药 “ 止 二 气 紫 啶 类 钙 通 道 阻 断 药 维 拉 

ey 硫 草 用 于 急性 期 ,除了 能 控制 室 上 人 性 心律 失常 ， 
J 减少 使 于 范围 或 心血 管事 件 并 盛 益处 ， 因此 ,不 建议 对 
2MJ 态 省 常规 应 用 正气 吡 啶 类 钙 通 道 阻 断 药 。 但 非 
a 钙 通 道 阴 断 药 叶 用 于 硝酸 酶 和 8B 受 体 阻 断 药 之 
后 仿 有 有 持续 性 心肌 缺 血 或 心房 靖 动 伴 心 室 案 过 快 的 患 痛 。 
亩 流动 J 挛 表 现在 Killip 有 级 以 二 的 MI 建 才 应 玉兔 应 用 
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非 二 氢 吡 啶 类 钙 通道 阻 断 药 。 
钙 通道 阻 断 药 。 

(四 ) 抗 心 律 失常 治疗 (参见 本 篇 第 三 间作 律 儿 蓄 

1. 室 性 心律 失常 ”应 寻找 和 纠正 导致 室 性 心律 失 党 
的 可 纠 治 原因 。 在 MI 早期 静脉 注射 B 受 体 阻 断 药 、 继 以 
口服 维持 可 降低 室 性 心律 失常 (包括 心 动 ) 的 发 
无 心力 衰竭 或 低 血 压 患 者 的 病死 率 。 预 防 性 应 用 其 他 药物 
《如 利多 卡 因 ) 会 增加 死亡 危险 , 故 不 推荐 应 用 。 对 无 症状 
室 性 期 前 收缩 , 非 持续 性 室 速 (持续 时 间 二 30 秒 ) 和 加 速 性 
室 性 自主 心律 ,通常 不 需要 预防 性 使 用 抗 心律 失常 药物 , 室 
性 逸 搏 心律 除非 心率 过 于 ee 特殊 处 理 。 持 续 
性 和 (或 ) 血 流动 力学 不 稳定 的 室 速 需 副 :失常 药物 处 
理 , 必 要 时 给 予 电 复 律 治 疗 。 电 解 质 亲 乱 可 触 多 
低 血 钾 和 低 血 镁 很 重要 ,但 镁 剂 治疗 并 不 能 降低 病死 率 .内 
此 不 支持 在 STEMI 患者 中 常规 补充 铂 剂 。 对 于 无 每 搏 输 
出 重 的 室 速 和 室 频 需要 依据 心肺 复苏 指南 进行 处 理 ,成 切 
复苏 后 ,需要 静脉 胺 矶 酮 联合 8 受 体 阻 出 ph 
第 四 冀 “ 心 脏 骤 停 和 心脏 性 狸 死 >))。 急 性 期 过 后 , 仍 有 复杂 
性 室 性 心律 失常 或 非 持续 性 室 束 尤其 是 显著 左 心室 
缩 功 能 不 全 者 ,死亡 危险 应 装 虚 安装 植 入 式 心 脏 复 律 
除 蜂 器 (ICD) ,以 预防 猕 尹 

2 es 除非 存在 低 血 压 或 心率 去 
50 次 /分 ,一 般 不 需要 治疗 。 对 于 伴 有 低 血 压 的 心动 过 组 
〈 可 能 减少 心肌 灌注 ) ,可 静 有 脉 注射 硫酸 阿托品 0. 5 一 lmg， 
如 疗效 不 明显 , 几 分 钟 后 可 重复 注射 ,最 好 是 多 次 小 剂量 注 
射 。 因 静脉 滴 注 蜡 丙 肾 上 腺 素 会 增加 心肌 的 氧 需 量 和 心律 
失常 的 危险 ,因此 不 推荐 使 用 。 药 物 无 效 或 发 生 明 显 副 作 
用 时 也 可 考虑 应 用 人 工 心脏 起 捕 器 。 

3. 房 室 传导 阻 滞 ”二 度 I 型 和 了 型 房 室 传导 阻 滞 以 
及 并 发 于 下 壁 MI 的 三 度 房 宣传 导 阳 浪 心率 二 50 次 /4 从 旺 
QRS 波 不 宽 者 ,无 须 处 理 ,但 应 严密 监护 。 下 列 情 况 是 安 
辕 临 时 起 捕 吕 的 指 征 : 二 度 卫 型 或 三 度 房 宗 传导 阻 洪 
QRS 波 增 宽 者 ;加 二 度 # 导 阻 滞 出 现 过 心 
室 停 搏 ;@@ 三 度 房 室 传导 阻 滞 心 率 一 50 次 /分 , 伴 有 明显 低 
血压 或 心力 衰 竟 ,经 药物 治疗 效果 差 ; 四 一 度 或 = 度 
导 阻 滞 合 并 频 发 室 性 心 律 失常 。AMI 后 2 一 3 周 进 = 

度 房 室 传导 阻 洁 或 阻 滞 部 位 在 希 氏 束 以 下 者 应 安置 永久 起 
搏 器 。 

4 室 上 性 快速 心律 失常 ”STEMI 1 时 ， 房 闫 发 生 率 为 
10%~20% ,处 理 包括 控制 心 
患者 对 房 申 耐 受 ty 
率 快 会 加 重心 力 衰竭 , 震 要 如 刻 处 理 。 


不 推荐 使 用 短 效 二 气 吡 啶 类 
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et * 室 
I C 类 抗 心 律 和 失常 
药物 应 禁止 使 用 ,可 选用 8 受 体 阻 断 药 、 洋 地 黄 类 、 维 拉 帆 
米 、 瞳 碘 本 等 药物 治疗 ,治疗 扰 效 时 可 考虑 应 用 则 步 直 流 电 
复 律 品 或 人 工 心脏 起 博 器 复 律 ( 参 见 本 入 第 三 章 * 植 人 性 心 
脏 电 子 装置 和 体外 电 复 律 ”) 


5 必 脏 停 搏 ”立即 作 胸 外 心脏 按 卜 和 大 工 呼吸 ,注射 









肾上腺 素 、 异 丙 肾 上 腺 素 、. 乳 酸 钠 和 阿托品 等 .并 施行 其 他 





必须 复苏 处 理 ( 参 见 本 篇 第 四 章 ” 心 有 性 聂 停 和 心脏 性 狂 
JE)s 


(五 ) 抗 低 血压 和 心 源 性 休克 治疗 ”根据 休克 纯 属 心 
源 性 ,抑或 尚 有 周围 血管 舒 缩 障碍 ,或 血 容量 不 足 等 因素 存 
在 ,而 分 别处 理 ( 参 见 本 篇 第 三 剖 " 心 源 性 休克 ”和 第 八 章 第 
一 各 心血 管 功能 监测 ”> 

1. 补充 血 容量 的 20% 的 患 才 由 于 呕吐 .出 汗 . 发 热 、 
使 用 利尿 药 和 不 进 饮食 等 原因 而 有 血 容 熏 不 足 , 震 要 补充 

血 容量 米 治 疗 , 但 又 要 防止 补充 过 多 而 引起 心力 衰竭 。 可 
根据 血 流动 力学 监测 结果 来 决定 输液 量 。 如 中 心静 脉 压 
低 , 在 5 一 10cmH: 0O 之 间 , 肺 毛细 血管 模压 在 
以 下 , 心 排 血 量 低 ,提示 血 容量 不 足 , 可 静脉 滴 注 低 分 子 右 
旋 糖 酥 或 5%% 一 10 闻 葡萄 精液 ,输液 后 如 中 心静 脉 压 上 升 
盖 18cmHs 0O, 肺 毛细 血管 模压 >15 一 18mmHg, 则 应 停止。 
有 心室 梗死 时 ,中 心静 脉 压 的 升 高 则 未 必 是 补充 血 容量 的 
林 己 

2. 应 用 升 压 药 ”补充 血 容 蔬 ,血压 仍 不 升 ,而 肺 毛细 

血 签 横 讨 和 心 排 血 量 正常 时 ,提示 周围 血管 张力 不 是 ,可 选 

用 血管 收缩 药 : 多 巴 胺 :过 3pg/(kg，min) 可 增加 消 血 流 
量 ;严重 低 血 压 时 ,以 5 一 15yg/(kg* min) 静 脉 滴 注 ;@ 多 
巴 酚 丁 胺 ;必要 时 可 以 3 一 10pg/(kg， min) 与 多 巴 胺 同时 
前 脉 滴 注 ;@@ 去 甲 涌 上 腺 崇 : 大 剂 世 多 巴 胺 无 效 时 ,也 可 以 
2 一 8pg/min 静脉 滴 注 。 

3. 应 用 血管 扩张 药 “ 经 上 述 处 理 , 血 压 仍 不 升 ,而 肺 
毛细 血管 模压 增高 , 心 排 血 量 低 ,或 周围 血管 显著 收缩 ,以 
至 四 肢 胸 冷 , 并 有 发 绀 时 ,可 用 血管 扩张 药 以 减低 周转 阻力 
和 和 心脏 的 后 负荷 , 隆 低 左 心室 射 血 阻 力 , 从 而 增加 心 > 排 血 
重 ,改善 休克 状态 。 血 管 扩张 药 要 在 血 流动 力学 严密 监测 
下 莹 俩 应 用 ,可 选用 硝酸 甘油 (50~ 100pg/min 静 滴 ) 或 二 
硝酸 异 山梨 醇 (2.5~ 10mg/ 次 , 舌 下 含 服 或 30 一 100hg/ 
min 静 滴 )、 俏 普 钠 (15 一 400xg/min 区 滴 )、 酚 妥 拉 明 














6 一 12mmHg 




























































(0. 25 一 1mgy/min 静 滴 ) 等 。 
4. 治疗 休克 的 其 他 措施 ”包括 纠正 酸 中 毒 、 纠 正 电解 
质 内 乱 、 避 免 脑 缺 血 保护 背 功 能 ,必要 时 应 用 糖 皮质 激 索 
和 和 洋 地 黄 制 刘 
5. 辅助 循环 装置 ”包括 主 动脉 内 球 变 反 捕 术 (ABP) 
和 左 心室 辅助 装置 。IABP 以 增高 舒张 期 动脉 压 而 不 增加 
左 心 家 收缩 期 负荷 ,于 有 助 于 增加 冠状 动脉 灌流 为 











STEMI 合 江 心 源 性 休克 患者 接 受 冠 
再 潍 ; #F(PCI 或 CABG) 提 供 重要 的 时 间 过 渡 和 机 会 ， 
是 此 类 患者 的 1 类 推荐 。 对 大 面积 STEMI 或 可 危 患者 
(年 龄 >75 岁 . 以 入 有 心力 衰 竟 史 、 左 主 于 或 三 支 血管 病 
低 血压 Killip 目 ~R 级 .收缩 讨 <-120mmHg 且 持 
:心动 过 速 、 顾 加 性 室 速 伴 血 流动 力学 不 稳定 等 ) 应 考虑 
顶 防 性 应 用 IABP。 
经 皮 左 心室 辅助 装置 通过 辅助 家 将 左 心房 或 左 心室 的 

















第 八 章 “” 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 


氧 合 血液 引流 至 泵 内 .然后 再 注入 主动 脉 系统 .部 分 或 完全 | 


蔡 代 心 脏 的 泵 血 功 能 .从 而 减轻 左 心室 负担 .保证 全 身 组 
织 、 器 官 4 血液 供应 ,可 于 IABP 无 效 的 严重 患者 ! 
6. 中 医 中 药 治疗 ”中 医用 于 * 回 阳 救 道 ” 的 四 逆 汤 (站 
所 未 二 要 -区 在 划 六 过 基 疡 成 罗 附 翅 对 竹 疗 本 病 伴 血压 
降低 或 休克 者 有 一 定 疗效 。 患者 如 兼 有 阴 虚 表现 时 可 用 生 
脉 敬 ( 人 参 \、 五 味 子 、 麦 冬 )。 这 些 方剂 均 已 制 成 针剂 .紧急 





























使 用 也 较 方便 。 
(六 ) 心力 衰竭 治疗 ”主要 是 治疗 左 心室 衰竭 (参见 本 





篇 第 二 章 “ 心 功能 不 全 ”)。 

治疗 取决 于 病情 的 严重 性 。 轻 度 心力 衰竭 (Killip I[ 
级 ) 时 ,给 予 利 尿 药 涌 疗 (如 药 脉 注射 叶 蹇 米 20 一 40mg. 必 
要 时 1 一 4 小 时 重复 1 次 )。 如 无 低 血压 ,可 静脉 应 用 硝酸 
酯 类 ,但 需 避 免 低 血压 产生 。 如 无 低 血 压低 血 上 容量 或 明显 
的 肾 功 能 误 竟 ， We 24 小 时 内 开始 应 用 ACEI. 不 能 耐 受 















































者 则 改 用 ARB。 严 重心 力 衰竭 (Killip 上 级 ) 或 急性 肺 水 肿 
vr ms 永 滴 注 硝酸 酯 类 外 .应 尽早 使 
用 机 械 辅 助 通气 治疗 。 肺 水 肿 合 并 高 血压 是 静 硝 善 
li dd 和 0pg/min) 开 始 . 并 根据 血 
压 逐 渐 增 加 至 合适 剂量 血压 明显 降低 时 、 人 
多 巴 腕 L5 一 15pg/(kg。 A 本 胺 。 存 在 肾 
灌注 不 良 时 ,可 使 用 小 剂量 多 巴 胺 [二 3pg De » min)]。 


应 考虑 早期 血 运 重建 治疗 。 
(七 ) 并 发 症 治 疗 室 壁 膨胀 瘤 形成 伴 左 





心室 误 竟 或 











tnt db 并 发 L .如 无 心 
源 性 休克 ,血管 扩张 剂 ( 例 如 静脉 滴 注 才 油 ) 可 产 : 生 
定 的 改善 作用 ， 1 IABP 辅助 循环 最 有 效 。 紧 急 外 科 手 术 


对 合并 室 间隔 穿孔 伴 心 源 性 休 充 患者 可 提供 生存 的 机 会 ， 
最 近 报 道 用 经 皮 导 管 技术 成 功 封 堵 室 间 隔 穿孔 ,其 疗效 尚 
需 更 多 的 研究 证 实 。 乳 头 肌 斯 裂 致 急性 二 尖 瓣 反 流 . 需 尽 
早 手 术 治疗 ,冠状 动脉 造影 和 CABG 前 ,党 安置 IABP。 急 
性 的 心室 游离 壁 破裂 外 科 手 术 的 成 功率 极 低 ,几乎 都 是 致 
命 的 。 假 性 室 壁 狼 是 左 心室 游离 壁 的 不 完全 破 型 ,可 通过 
外 科 手 术 修补 。 但 STEMI 急性 期 时 因 坏 死 组 织 脆 软 , 使 
心 外 科 星 期 手术 难度 增 大 ,因此 最 佳 手 术 时 机 尚未 达成 共 
识 。 心肌 梗死 后 综合 征 严 重病 例 必 须 用 韭 涡 体 类 消炎 药 
(NSAID) 或 皮质 短程 冲击 治疗 .但 大 剂量 NSAID 
或 皮质 类 固 酬 的 应 用 不 宜 超过 数 天 . 因 它 们 可 能 于 扰 AMI 
后 心室 肌 的 早期 愈合 。 
{ 八 ) 右 心室 心肌 梗死 的 处 理 “ 治疗 措施 与 左 心 宝 MI 
略 有 不 同 , 右 心 定 ML 时 常 合 并 下 壁 MI 伴 休 克 或 低 
无 左 心 衰竭 的 表现 .主要 处 理 床 则 是 维 
避免 使 用 利尿 药 和 血管 扩张 剂 (f 人 
和 阿片 类 ) .经 积极 静脉 扩容 洽 } 
监测 . 肺 毛 细 血 管 筑 讨 如 达 













只 和 
右 心 宝 前 负 向 .应 
酯 类 、ACEI AREB 
:并 最 好 进行 血 流 动 万 学 
te 点 停止 补液 区 




















补液 1000 一 2000ml 生生 个 不 国 片 ,应 静脉 满 注 正 性 吕方 药 
《例如 多 巴 胺 )， 合并 高 度 虏 室 传 导 阻 滞 时 ,本 于 以 临 只 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





:| 起 捕 。 


( 九 ) 康复 和 出 院 后 治疗 ”出 院 后 最 初 3 一 6 周 体力 活 





: 动 应 逐渐 增加 。 鼓 励 患 者 恢复 中 等 量 的 体力 活动 (步行 、 体 
操 、 太 极 拳 等 )。 如 AMI 后 6 周 仍 能 保持 较 好 的 心 功能 . 则 


绝 大 多 数 患 者 都 能 恢复 其 所 有 正常 的 活动 。 与 生活 方式 、 
年 龄 和 心脏 状况 相 适 应 的 有 规律 的 运动 计划 可 降低 缺 血 事 
牛 发 生 的 风险 ,增强 总 体 健康 状况 。 对 患者 的 生活 方式 提 
出 建议 、. 进 一 步 控制 危险 因素 ,可 改 者 的 预后 (参见 本 
章 第 四 节 “ 冠 状 动 脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 的 二 级 预防 ”)。 












〖 出 院 前 评估 】 
(一 ) 出 院 前 的 危险 分 层 “出院 前 应 对 MI 患者 进行 
危险 分 层 以 决定 是 否 需要 进行 介入 性 恰 查 。 对 早期 未 行 介 








入 性 检查 而 考虑 进行 血 运 重 建 治 疗 的 患者 ,应 及 早 评估 左 
心室 射 血 分 数 和 进行 负荷 试验 ,根据 负荷 试验 的 结果 发 现 





交 


心肌 缺 血 者 应 进行 心 司 查 和 血 运 重建 治疗 。 仅 有 轻微 
或 无 缺 血 发 作 的 患者 只 需 给 予 药物 治疗 。 

(二 ) 左 心室 功能 的 评估 ” 左 心室 功能 状况 是 影响 
ACS 预后 最 主要 的 因素 之 一 ,也 是 心血 管事 件 最 准确 的 预 
测 因素 之 一 。 评 估 左 心室 功能 包括 时 者 症状 (劳力 性 呼吸 
困难 等 ) 的 评估 、 体 格 检查 结果 (如 肺 部 哆 音 、 笑 静脉 压 升 
商 \ 心 脏 扩 大 、 第 三 这 
eh 






































多 。MI 后 左 
- 无 创 性 检 $ 查 中 以 核 表 l 
人 值 也 可 作为 参考 








hf 活 fi 趴 


仓 活 心肌 所 导致 
8 i WN 





力 常 放 用 的 无 人 
图 负 信 试验 等 ,3 
恢复 。， 近 儿 年 正 迄 
延迟 增强 售 侯 寺 


沂 Pe ee rite 
发 成 像 .能 更 准确 预测 心肌 局 部 功能 的 恢复 。 
生生 i “人 十 所 二 盯 日 主治 A 也 网 
第 贞节 ”冠状 动脉 弗 样 便 化 性 
心脏 病 的 二 级 预防 
为 收 羡 冠 心 病 吓 
疗 外 ,还 应 加 强 





省 的 长 期 需 后 .除了 在 香 性 期 应 积极 治 
-级 预防 。 冠 状 动脉 阁 样 使 化 性 心脏 阁 的 “ 
级 陆 防 (secondary prevention of coronary atherosclerotic heart 

disease) 可 减少 动脉 党 伴 僻 化 的 危 

动 豚 病 局 的 进展 ,防止 殖 块 直 
从 而 大 大 降低 心血 管 疾 
一 ) 非 药物 干巴 

1 戒烟 忠 烦 包括 恋 动 鹃 烟 可 导 敏 读 状 动脉 伍 这 , 降 

低 名 学 作 阴 潜 扫 的 抗 扎 站 和 作用. 战 倍 增加 记 肌 村 死 后 的 炳 






延缓 和 闻 转 冠状 
的 急性 冠 脉 事件 、 
粳 伊 残 蓉 和 病人 多 率 ， 
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死 率 , 戒 烟 1 年 能 降低 再 梗死 率 和 病死 闪 。 














2. 运动 和 控制 体重 ”患者 出 院 前 应 作 评估 。 
并 制定 个 体 化 体力 运动 方案 。 对 于 所 有 病情 稳定 的 患者 ， 





建议 每 日 进行 30 一 60 分 钟 中 的 有 氢 
行走 等 ), 每 周至 少 坚 持 5 天。 通过 控制 饮食 与 
体重 指数 控制 于 24kg/m? 以 下 。 
(二 ) 药物 治疗 
1. 抗 血小板 治疗 





引 ( 例 如 快 步 
j 增 加 运动 将 














所 有 和 冠 心病 串 





者 除 有 禁忌 证 者 外 


均 应 长 期 服用 阿司匹林 (75 一 150mgyd) 治疗 , 因 存 
er aed 





可 用 氧 吡 格雷 (75mgy/d) 替 代 。 
医 固 酮 系统 抑制 剂 ” 省 无 森 忆 
能 不 全 (LVEF 二 45%)、 高 血 
EE: 禄 尿 病 或 慢性 性 脏 疾 病 的 患者 均 应 长 期 服用 ACEI。 
低 危 患者 ( 即 LVEF 1 已 成 功 实 施 血 运 重建 且 各 种 心 
血管 危险 因素 已 得 名 者 ) 亦 可 考虑 ACEI 治疗 。 
不 能 耐 受 ACEI 治疗 者 ,可 应 用 ARB 类 药物 。 

3. B 受 体 阻 断 药 “ 若 无 祭 忌 证 ,有 sein 区 抽 民 
用 B 受 体 阻 断 药 治疗 ,并 根据 患者 哇 受 让 
治疗 剂量 。 

{ 三 ) 控制 心血 管 危险 因素 

1. 控制 血压 “对 于 一 般 患 者 ,应 洲 各 其 血 床 控制 于 所 
140/90mmHg, 合 并 慢性 肾病 者 应 将 血 月 
80mmHg。 因 血压 水 平 ; 
不 利 影响 ,因此 在 保 
需 避 免 患 者 舒张 压 水 pi 
应 被 视 为 了 下 治疗 的 基石 。 经 过 有 效 改 
压 仍 未 能 达到 目标 值 以 下 , 则 应 及 时 局 到 
此 类 虽 者 宜 首选 P 受 体 阻 断 药 和 (或 )ACEI 治疗 .必要 时 可 
季 谍 应 用 小 剂量 喀 类 利尿 药 等 药 

2. 调 脂 治疗 ”所 有 中 者 无 论 血 脂 水 平 如 何 芳 无 桂 忌 
证 或 不 能 耐 受 均 应 坚持 使 用 他 汀 类 脂 人 羽毛 


抽 在 二 2.60mmol/LC00mg/dl) ,并 可 考虑 3 





























# 别 是 收缩 压 ) 达 标的 前 提 下 、 














密度 











达到 
更 低 的 目标 值 [LDIL-C-2. 08mmol/L(80mg/dDj]。 若 应 上 


较 大 剂 此 他 河 
已 达标 ,但 村 油 三 酯 增 癌 
物 (胆固醇 吸收 抑制 、 烟 酸 

3. 血糖 管理 对 所 有 起 
血糖 。 对 于 人 确诊 糖尿 病 的 串 





其 LDL-C 不 能 达标 或 胆固醇 水 平 
可 考虑 联合 应 用 其 他 种 类 调 脂 药 
或 贝 特 类 药物 ) 。 

归 痢 均 应 常规 检测 空腹 和 和 轩 后 

者 .在 积极 控制 饮食 并 改善 生 
少 方 式 的 同时 ,可 考虑 应 用 降 业 药物 治疗 ,糖化 血红 蛋 站 控 
制 在 7% 以 下 ,但 - 般 状 况 较 糖尿 病 病 史 较 长 .年龄 较 
大 时 ,家 将 糖化 血红 集 让 控制 在 7% 一 -8 
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正常 人 的 血压 随 内 外 环境 变化 在 一 定 的 范围 内 波动 。 
在 基体 入 圳 , 血 让 水 平 随 年 夫 和 体重 肖 新 开交. 以 收 和 更 
和 ,AiskI 50 后 现下 了 雪耻 也 过 
大 。 1 之 间 血 压 有 较 大 误 整 体 人 群 而 言 , 血 
压 水 平 i 囊 形 分 布 。 临 床 注 . 
围 内 收缩 压 或 舒张 讨 的 高 度 与 心血 管 病 事件 发 生 率 成 
比 。 然 而 , 划 定 高 血压 的 标准 并 非 易 昌 , 这 不 仅仅 根据 流行 
病 材 料 的 提示 和 科 ap 
济 . 人 和 群 心理 



























i 
让 .性 宫 保护 的 认识 深入 ,高 血压 的 划 定 标准 也 不 断 地 
测 整 ,目前 认为 同一 血压 水 平 的 吓 者 发 生 心血 管 的 危险 不 
间 , 因 此 有 了 血压 分 层 的 概念 , 即 发 生 心血 管 病危 险 度 不 同 
的 患 冰 , 适 宣 血 让 水 平 应 有 不 同 。 要 认识 到 ,所 谓 标准 是 对 
人 群 而 富 , 不 可 能 适用 于 每 个 人 。2009 华 ,美国 高 血压 学 
会 将 高 血 计 重新 定义 ,认为 高 血压 是 一 种 由 多 种 病因 相 二 
作用 所 致 的 复 共 、 进 行 性 的 心血 管 综合 征 。2010 年 ,中 国 
高 血压 防治 指南 也 将 高 血 卡 重新 定义 为 一 种 以 动脉 血压 持 
i 征 的 进行 性 "心血 管 综合 征 "。 据 此 可 见 血 压 本 
委 血 压 的 -个 生物 学 标志 ,仅仅 根据 血 庄 的 数值 来 
判 j 的 严重 程度 会 在 在 严重 的 缺陷 。 因 此 医师 面 对 吓 
者 时 在 参考 指南 的 基础 上 :应 根据 其 具体 情况 判断 对 他 
(她) 最 合适 的 三 不 范 轩 以 及 省 采用 的 措施 。 

目前 国内 匣 血 让 的 诊断 采用 2010 年 (中国 高 血压 防 



















:综合 


; 
















质 
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指南 ?建议 的 标准 ( 表 16-9-1) 。 


表 16-9-1 血压 水 平 的 定义 和 分 类 
(2010 年 中 国 高 血压 防治 指南 ) 


























类 别 收缩 压 (mmHg) 舒张 压 (mmHg) 
正常 血压 =120 <80 
正常 高 值 120~139 80~89 
高 血压 宇 140 90 


1 级 高 血 庄 ( 轻 度 ) 140~159 90~99 





2 级 高 血压 (中 度 ) 160~179 100~-109 
3 级 高 血压 (重度 ) 180 E110 
单纯 收缩 期 高 血压 0 = OU 









收缩 期 商 血 夺 也 可 按照 收缩 开水 平分 为 1.3.% 级 






中 国 高 血压 诊断 标准 和 2007 年 欧洲 高 血 太 党 会 和 心 
i 关 合 制定 的 标准 基本 相似 .只 是 后 普 将 * 正 党 而 
”范围 明确 为 120 ~ 129 80 一 84mmHg. iE 常 高 伪 为 
130 一 139/85 一 89mmiHg ,而 ~120 8ommHeg 省 称 之 为 理 
想 血 压 。 
临床 上 ， 
时 各 








高 血 计 可 以 是 收编 
河 血 庄 分 级 时 ， 





疯 、 合 张 下 增高 或 着 者 
如 起 首 收 缩 玉 和 舒张 时 届 于 不 
过 年 来 .单纯 性 收缩 蔓 高 血 扑 
er 天 疝 由 心血 管 疾病 的 相 [ 闪 









L195 











一 一 为 诊断 标准 
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性 甚至 高 于 舒张 压 ,对 老年 人 尤其 如 此 ,而 ISH 也 高 发 于 
老年 人 。 美国 NHANES 下 的 材料 发 现 , 以 140/90mmHg 
:ISH 在 全 部 未 控制 的 高 血压 中 占 65%% ,在 过 
50 岁 人 中 的 比例 更 高 。 

临床 上 高 血压 可 分 为 两 类 ,第 一 类 为 原 发 性 高 血压 
《essential hypertension) ,是 一 种 以 血压 升 高 为 主要 临床 表 
现 ,市 病因 尚未 明确 的 独立 疾病 ( 占 所 有 高 血压 患者 的 
90% 一 95% 以 上 )。 第 二 类 性 高 血压 (secondary hy- 
pertension) 又 称 为 症状 性 高 血压 (symptomatic hyperten- 
sion) ,在 这 类 疾病 中 病因 明确 ,高 血压 仪 是 该 种 疾病 的 临 
床 表现 之 一 , 血 讨 可 暂时 性 或 持久 性 升 高 。 虽 然 继 发 
血压 较 少 见 ( 占 5% 一 10%) ,但 如 能 及 时 治愈 原 发 病 ,可 能 
使 血压 恢复 正常 。 


第 一 节 原 发 性 高 血压 


高 血压 是 最 常见 的 心血 管 疾病 之 一 ,也 是 导致 人 类 死 
亡 的 常见 疾病 ,如 脑 卒 中 、 冠 心病 、 心 力 衰竭 等 的 重要 危险 
因素 。 各 国医 学 界 和 卫生 管理 部 门 都 高 度 重视 高 血压 的 防 
治 ,1998 年 我 国 卫生 部 将 10 月 8 日 定 为 我 国 * 高 血压 日 ”， 
旨 在 推动 和 强化 我 国 的 高 血压 防治 工作 。 




























































【流行 病 学 】 


高 血压 的 患 病 率 有 地 域 、 年 
i bE 上 发 达 













龄 .种 族 的 ,各 国情 况 












在 6 志 以 ey 二 高 


当 ; 病 率 
但 却 与 年 俱 增 ,生日 前 仍 呈 增 起 势 2002 年 


和 健康 状况 调查 号 措 
18.8%, 较 1991 年 全 国 普 奋 成 人 (15 岁 以 上 ) 的 患 病 率 
11.26% 增 长 31%, 较 1979 一 1982 年 7.73 色 和 1959 年 的 


5. 11% 更 是 明显 增高 。 我 国 各 地 的 患 病 率 
华北 地 区 高 于 南部 地 区 。 全国 MONICA 方案 1988 一 1989 
下 调查 各 地 35~64 岁 人 群 的 患 病 率 .男性 最 高 在 吉林 省 为 
23.8%%, 坊 低 在 四 川 编 阳 市 为 4.9%; 女 性 最 高 是 沈阳 为 
24.7%, 坡 低 是 福州 为 6.3 吧 , 患 病 率 差别 的 确切 原因 还 不 
得 而 知 。 

项 性 间 的 患 Ww ' 和 相差 
男性 ,更 第 期 后 站 高 
比 。 美 国 NHANES I 测 be 材 烛 
160mmHg. 和 舒张 讨 


日 差 较 大 ,东北 、 








最 拓 


万 





术 如 以 收缩 压 三 
三 99mmHg 为 标准 ,25 岁 的 成 人 门人 每 
过 10 年 :高 租 卜 发 病 康 从 基 储 水 平 增加 5 区 ,的 老年 达到 
人 中 i 众多 . 按 2010 年 我 国人 11 的 数量 和 

i 构 , 佑 测 月 前 的 患 病人 数 在 类 0 亿 人 以 二: 随 苍 人 站 的 攻 
天 做 尖 丰 上 患 病 人 赂 也 将 不 断 增 加 - 流行 病 学 调 售 显 到 测 
血 虑 是 我 同人 宰 脑 第 中 ,和 硅 心 病 发 病 和 信 亡 的 主要 危险 因 
大 : 禹 血 本 的 主要 并 发 症 是 脑 至 中 然而 我 国 高 而 盯 人 群 





如 六 的 奈 峰 。 我 图 
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的 知晓 率 、 治 疗 率 和 控制 率 虽 近年 来 有 所 提高 但 仍 处 于 较 
低 的 水 平 ,而 且 各 地 区 ,尤其 城市 与 农村 之 间 存 在 较 大 的 差 


别 。 我 国 高 血压 防治 任务 仍 十 分 艰巨 。 








发病 机 制 】 

参与 人 体 血 压 调 节 的 机 制 很 多 .有 诸多 神经 、 活 性 因子 
的 作用 ,有 中 枢 神 经 和 周围 反射 的 整合 作用 .还 有 体液 和 血 
管 因 素 的 影响 ,因此 ,血压 水 平 的 维持 是 一 个 复杂 的 过 程 。 
高 血压 的 病因 和 发 病 机 制 虽 有 不 少 假设 得 到 -一些 仿 
临床 材料 的 支持 ,但 至 今 未 明 。 目 前 认为 本 病 十 在 一 定 
遗传 易 感性 基础 上 多 种 后 天 央 素 综合 作用 的 后 果 

(一 ) 遗传 本 病 发 病 有 较 明 显 的 家 族 焦 京 人 性。 双亲 
均 有 高 血压 的 于 eT 少年 ) 血 浆 夫 时 疹 上 内 
人 



















































受 体 .此 蛋白 酶 等 
因 的 观察 侠 究 
管 紧 张 索 - 了 本 癌 责 

前 网 腺 莹 、 利 钠 肽 、 腊 音 
。 昌 然 劲 物 实 验 已 筛选 出 
: 今 尚 不 能 肯定 高 血 卜 的 









血压 Te ee fp 





为 本 病 是 多 基因 的 遗传 病 , 具 有 遗传 背景 的 是 
者 约 占 整个 高 血压 人 群 的 比例 达 30 外 一 50 史 。 

(二 ) 钠 过 多 人群 的 血压 水 平 及 木 病 叫 病 桨 
均 报信 景 旺 正 相关 ， 而 与 和 几 和 归 贷 泪 " 膳食 
值 : : 芒 至 更 强 。 限 制 钠 的 摄 入 可 改善 六 
压 情况 。 er ea 
低 钠 坎 报 入 则 病情 好 续 。 在 i 血 讨 的 患者 和 动物 , 尾 
双 脉 每 单位 体积 十 质 的 钠 含 量 绞 无 高 血 庄 省 高 。 钠 雍 入 使 
细胞 外 液 量 增加 ,引起 心 排 血 呈 增高 ;小 动脉 壁 的 含水 量 增 
苘 , 引 运 周转 阻力 增高; 由 于 细胞 内 外 钠 浓 度 比 值 的 变化 击 
a 对, 都 可 能 是 发 病 机 制 。 

体内 钠 过 多 除 与 摄 入 有 关外 ,肾脏 排 钠 障 但 也 是 重要 
人 在 血 讨 上 升 时 将 及 排 钠 排水 增加 ,血压 得 以 恢 
和 ,这 称 为 压力 - 钠 利 尿 现 象 CGuyton 假设 ) 。 本 疙 是 
者 在 血压 上 天 有 不 能 排除 体内 多 余 的 钠 和 水 分 , 敏 合 

- 开 。 除 了 内 本身 先天 和 后 天 的 结构 功能 异常 可 

能 影响 这 一 过 程 外 , 许 多 神经 体液 团子 如 抗 利尿 激素 、 洛 加 
天 ,和 闻 索 \ 心 房 恢 、 前 列 腺 索 等 对 此 也 有 影响 ， 














































复 正 党 

















但 ee 改变 摄 其 攻 和 血 钠 水 
平 .只 能 影响 -- 部 分 而 不 是 全 部 个 体 血 卜 水 平 , 饮 ss 的 
敏 病 是 有 条 件 本 对 体内 有 遗传 性 钠 运 转 缺 陷 使 之 对 摄 让 


答 感 痢 才 有 致 涡 血压 的 作用 。 


我 国人 帮 60 阁 为 起 敏感 而 





第 九 章 高 血 压 








及 存在 饮食 高 钠 低 钾 的 特点 。 从 而 使 小 动脉 收缩 :周围 血管 阻力 上 升 .血压 上 升 。 流 行 病 [六 
(三 ) 肾 素 -血管 紧张 素 - 醋 固 酮 系统 平衡 失调 ”肾脏 ”学 材料 提示 ,从 事 经 常 处 于 应 激 状态 、 震 高 度 集中 注意 力 的 | 
球 次 细 用 | 工作 .长 期 精神 紧张 . 受 品 音 或 不 良 视 沉 刺激 者 易 患 本 病 。 
血管 紧张 素 (angiotensin,AT) 工 ,而 后 者 经 肺 . 肾 等 神经 系统 可 根据 人 体 的 需要 和 环境 刺激 对 心血 管 功 





















在 血管 紧张 素 转换 酶 (ACE 又 称 激 肽 酶 工 We 能 ,包括 血压 进行 快速 又 精确 的 调节 .对 慢性 长 期 的 血压 水 
转化 成 血管 紧张 素 古 (ATI ), 后 者 可 在 酶 作用 下 脱 去 门 冬 。 平 也 有 影响 。 与 副交感 神经 相 比 ,区 系 相关 
氨 酸 转化 成 AT 亚 ,ACE 还 可 促进 组 激 肽 的 分 解 。ATI 也 ”的 神经 体液 因子 通过 对 周围 血管 和 心脏 的 影响 .对 高 血压 
可 经 非 ACE 的 途径 形成 ,如 胃 促 胰 栈 (chymase) 等 也 可 将 的 发 生发 展 起 着 更 重要 的 作用 :交感 神经 的 作用 是 在 延 授 
ATTI 转 化 成 ATI ,而 组 织 蛋白 酶 等 可 直接 将 血管 紧张 素 ”以 及 其 他 高 级 中 枢 的 控制 下 完成 的 。 延 通 的 心血 管 运动 中 
转化 成 ATI . 醋 固 酮 。 此 外 . 脑 心 , 肾 、 肾 上 腺 \ 动 脉 等 多 ” 枢 整 合 来 自 压力 感受 器 、 化 学 感受 器 以 及 下 丘脑 和 其 他 高 
种 器 官 组 织 均 存在 完整 的 RAA 系统 , 称 为 组 织 RAA ”级 中 枢 的 传人 信号 、 完 成 并 不 断 地 调节 这 一 控制 .而 大 脑 皮 




















































































































系统 。 层 可 根据 人 体 情 绪 变 化 ,运动 与 否 等 通过 对 血压 中 枢 的 调 
在 RAA 系统 中 ATI[ 是 最 重要 的 活性 成 分 ， 控 而 影响 血压 。 如 各 级 中 枢 发 放 的 缩 血管 冲动 增多 或 各 类 

理 作 用 主要 是 通过 和 工 型 受 体 结合 产生 的 ,经 此 途径 它 感受 器 传人 的 缩 血管 信号 增 cea 管 对 神经 介质 反应 

促使 血管 收缩 .醛固酮 分 沁 增 加 ,水 钠 注 ee 过 度 时 都 可 能 导致 高 血压 的 产 是 神经 源 学 说 (neu- 

活力 , 专 终 导致 血压 上 升 。 部 分 作用 通过 卫 型 受 体 调节 的 。 rogenic theory) 。 

ATT 强 烈 的 缩 血管 作用 造成 的 加 压 效应 约 为 肾上腺 素 的 (六 ) 其 他 ”前列腺 素 系统 与 RAA 系统 有 密切 关系 、 










10 一 40 售 ， RAA 系统 的 过 度 活性 将 导致 高 血压 的 产生 。 “有 人 认为 高 血压 可 能 与 旺 链 质 合 成 有 扩 血管 作用 的 前 列 腺 
ATI、 酶 固 病 等 还 是 组 织 生长 的 刺激 因素 ,可 以 说 ATIL ” 素 人 或 忆 的 不 是 有 关 。 血管 紧张 素 转 化 酶 可 促进 激 肽 的 





:的 发 生发 展 靶 器 官 的 组 织 重 构 以 及 出 现 并 发 症 ”降解 而 使 其 扩 血 管 作用 消失 .血压 升 高 。 近 年 来 如 压 索 、 内 
: 节 中 都 有 重要 作用 。 ee 本 病 的 关系 也 引起 人 们 的 广泛 





(四 ) 高 胰岛 素 血 症 /胰岛 素 抵抗 高 血压 与 高 胰岛 素 今 尚未 发 现 它们 之 间 有 明确 的 因果 联系 。 缺少; 
血 症 之 间 的 关系 已 被 认识 了 很 多 年 ,尤其 伴 肥 胖 时 .但 也 有 g 饮酒 过 度 和 瞪 叹 呼吸 暂停 也 易 患 高 血压 
约 20% 的 非 肥 胖 高 血压 患者 。 在 肥胖 、 尤 其 是 作为 代谢 综 
合 征 一 部 分 的 腹 型 或 内 脏 型 肥胖 者 中 高 血压 很 普遍 。 男 性 【病理 】 
体重 每 增加 1.7kg/m? ,女性 每 增加 1. 25kg/ms ,收缩 压 对 (一 ) 动脉 
应 上 升 ImmHg。 而 减肥 使 体重 下 降 后 血压 可 有 一 定 程度 1. 小 动脉 ”小 动脉 病变 是 本 病 最 重要 的 病理 改变 . 早 
的 下 降 。 在 Framingham 研究 中 ,高 血压 的 患 病 率 在 超重 期 阶段 全 身 小 动脉 痉挛 ,长 期 反复 的 痉挛 使 小 动脉 内 膜 因 
的 男性 中 增加 了 46%, 在 超重 的 女性 中 增加 了 75%。 实际 “压力 负荷 增加 、 缺 血 缺 氧 出 现 坡 璃 样 变 , 中 层 则 因 平 滑 肌 细 
上 ,在 肥胖 ,尤其 是 内 脏 型 肥胖 患者 ,高 胰岛 素 血 症 是 继 发 胞 增殖 、 肥 大 而 增 厚 . 出 现 血管 壁 的 重 构 (remodeling) ,最 
于 胰岛 素 抵抗 的 。 约 50%% 的 高 血压 患者 中 存在 胰岛 素 抵 后 管 壁 纤 维 化 、 管 腔 狭 窗 时 不可逆 病 变 。 急 进 型 高 血压 患 
抗 , 胰 岛 素 抵抗、 高 胰岛 素 血 症 和 2 型 糖尿 病 密 切 相 关 ,2 者 小 \ 动 脉 壁 可 在 较 短 时 期 内 出 现 纤维 样 坏 死 。 各 期 的 小 动 
型 糖尿 ;血压 的 发 生 率 约 为 非 糖尿 病 者 的 2.5 一 3 脉 病变 均 可 使 管 腔 狭 窗 , 促 进 高 血压 的 维持 和 发 展 , 周 闭 组 
僧 , 基 因 研 究 发 现 有 PPARY 基因 突变 者 首先 出 现 高 胰岛 织 和 器 官 内 的 小 动脉 邦 可 发 生 上 述 病变 ,但 以 肾脏 的 细小 
[高 血压 、 低 HDLC, 从 另 一 侧面 证 实 了 其 动脉 最 明显 .病变 最 终 导 致 组 织 器 官 的 缺 血 损伤 。 
压 可 能 与 代谢 性 疾病 有 关 。 2. 大 动脉 ” 随 着 年 龄 增长 大 动脉 逐渐 硬化 ,顺应 性 下 
压 升 高 的 机 制 可 能 是 胰岛 素 水 平 升 高 降 , 这 是 老年 人 收缩 期 高 血压 的 重要 原因 。 高 血压 后 期 , 主 
i ar K* ATP 酶 与 其 他 离子 育 促 使 胞 内 钠 、 钙 浓 度 动脉 可 发 生 中 层 展 样 趟 死 和 夹层 分 离 。 后 者 好 发 部 位 在 主 
升 信 ,并 省 使 交感 神经 洛 性 上 升 ,促进 肾 小 管 对 水 、 销 的 重 吸 动脉 号 和 降 主动 脉 交 界 处 , 亦 可 发 生 0 脉 和 腹 主 动 
收 ,提高 血压 对 盐 的 敏感 性 ,以 及 减少 内 皮 细 胞 产生 NO、 脉 .此 时 高 压 血 液 将 主动 脉 内 异 括 裂 . 大 量 血 液 进入 中 膜 . 
刺激 生长 因子 (尤其 平滑 肌 ) 以 及 增加 内 皮 素 分 泌 等 。 使 内 膜 和 中 膜 分 离 形成 假 通道 。 高 血 上 人 进 动脉 沸 样 硬化 
(五 ) 精神 、 神 经 作用 “精神 源 学 说 (psychogenic 的 发 生发 展 , 除 大 动脉 外 可 有 氏 动 脉 内 中 膜 增 厚 . 和 冠状 动 
tiegx 认 为 患者 在 长 期 或 反复 的 外 因 刺 激 下 会 出 现 较 明 脉 和 周围 血管 病 ? 
显 的 精神 紧张 焦虑、 烦躁 等 情绪 变化 ,此 时 各 类 感受 器 传 (二 ) 心脏 ” 左 心室 

















































































































肥厚 是 本 病 心脏 最 特征 性 的 政变 ， 












入 的 病理 信号 增加 ,大 脑 皮 质 兴奋 、 扣 制 平衡 的 机 制 失调 以 ”多 身 小 动脉 管 腔 变 狭窄 导 竹 周 亲 血 管 阻力 长 期 上 天 是 左 心 
至 不 能 正常 行使 调节 和 控制 皮层 下 中 枢 活 动 的 功能 ,交感 。” 室 肥厚 的 原因 之 一 .但 心肌 肥厚 并 不 总 与 血 计 升 高 的 程度 






神经 活动 增强 , 舒 缩 血管 中 枢 传 出 的 神 动 以 缩 血管 占 优势 。 四 让 相关 。 交 感 神经 兴 合 时 释放 的 儿 条 酚 腔 类 物质 避 制 激 
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第 十 六 篇 





循环 系统 疾病 








| 心肌 细胞 蛋白 质 合成 ,而 循环 中 与 心肌 局 部 RAA 系统 的 











ATI 、 改 固 柄 等 除 可 刺激 心肌 细胞 肥大 外 尚 可 使 心肌 细胞 
间 的 胶原 增生 ,这 亦 是 患者 心肌 肥厚 的 原因 。 早 期 左 心室 
以 向 心性 肥厚 为 主 ,长 期 病变 时 心肌 出 现 退 行 性 变 , 心 肌 细 
胞 萎缩 ` 间 质 纤维 化 .心室 人 壁 由 厚 变 薄 , 左 心室 腔 扩 大 。 心 
肌 肥 厚 时 冠 脉 血 流 储 备 下 降 , 加 之 高 血压 时 易 有 冠状 动脉 
粥 样 硬化 更 促使 心肌 缺 血 而 加 重心 脏 病 变 。 高 血压 时 心肌 
的 生理 生化 改变 和 心力 衰竭 时 的 变化 十 分 相似 ,提示 高 血 
压 时 心肌 肥大 可 能 是 一 种 心肌 病 的 过 程 ,如 不 治疗 终 将 导 
致 心力 衰竭 。 心 肌 肥 厚 、 左 心室 舒张 期 顺应 性 下 降 可 致 左 
心房 扩大 。 

老年 患者 由 于 老年 性 改变 心肌 细胞 减少 而 胶原 组 织 相 
对 增加 ,心脏 的 收缩 功能 和 和 舒张 功能 在 正常 时 已 有 所 下 降 ， 
高 血压 时 更 容易 出 现 心 功能 失 代 偿 ,而 且 由 于 心肌 已 有 生 
理性 丧失 ,高 血压 时 不 易 出 现 心肌 肥厚 。 

(三 ) 中 枢 神 经 系统 “” 脑 部 小 动脉 也 可 出 现 从 痉挛 到 
硬化 的 一 系列 改变 ,但 脑 血管 结构 较 薄 弱 , 发 生硬 化 后 更 为 
脆弱 ,加 之 长 期 高 血压 时 脑 小 动脉 有 微 动 脉 瘤 形 成 , 易 在 血 
管 痉挛 .血管 腔 内 讨 力 波动 时 破裂 出 血 , 小 动脉 破裂 常 发 生 
在 内 讼 和 基底 节 。 在 小 动脉 硬化 的 基础 上 有 利于 血栓 形成 
而 产生 脑 梗死 ,而 梗死 后 脑 组 织 软 化 可 出 现 梗死 周围 脑 组 
织 出 血 。 如 病变 发 生 在 脑 中 型 动脉 时 可 加 重 脑 组 织 缺 血 。 
颅 内 外 粥 样 硬化 动脉 内 壁 的 粥 样 班 块 脱落 可 造成 脑 栓塞 。 

(四 ) 肾 肾 小 动脉 病变 最 为 明显 ,主要 发 生 在 输入 小 
动脉 . 叶 间 小 动脉 也 可 涉及 ,如 无 合并 糖尿 病 , 较 少 累 及 输 
出 小 动脉 . 病变 血管 管 腑 变 罕 甚至 闭塞 ,造成 肾 实 质 缺 血 、 
最 小 球 纤维 化 , 峭 小 管 萎缩 ,并 有 间 质 纤维 化 ,使 情 皮 质 逐 
渐变 薄 。 相对 正常 的 肾 单位 可 代 偿 性 肥大 。 早 期 患者 肾脏 
外 观 无 改变 ,病变 进展 到 相 当 程度 时 晤 表面 呈 频 粒状 , 肾 体 
积 可 随 病情 的 发 展 逐 渐 装 绾 变 小 。 上 述 病理 改变 见于 缓 进 
型 高 血压 , 因 病 情 发 展 缓慢 , 称 为 良性 肾 硬化 (benign ne- 
phrosclerosis) ,但 最 终 导 致 肾 功 能 衰竭 。 

区 澡 血 奈 时 输入 小 动脉 中 层 发 生 纤维 素 样 坏死 性 
炎症 , 且 病 变 可 直接 延伸 至 肾 小 球 毛 细 血 管 从 ,致使 肾 小 球 
便 化 。 叶 间 \ 马 状 动脉 内 膜 有 细胞 增生 ,胶原 和 纤维 母 细胞 

所 洋葱 皮 " 状 的 同心 圆 排列 。 由 于 病情 发 展 快 ,患者 短期 
内 出 现 肾 功 能 衰竭, 称 为 恶性 肾 硬 化 (malignant nephro- 
sclerosis) 。 



























































{ 五 ) 视网膜 视网膜 小 动脉 在 本 病 初期 发 生 痉挛 ,以 
后 遂 渐 出 现 硬 化 ,严重 时 发 生 视 网 膜 出 血 和 渗 出 ,以 及 视 神 
经 她 尖 水 肢 。 临 床上 通过 眼底 镜 检 查 观察 视网膜 动脉 的 变 


化 .可 以 反映 其 他 小 动脉 尤其 是 眼 部 小 动脉 的 变化 。 





〖 临 床 表现 】 
候 据 起 病 和 病情 进展 的 缓急 及 病程 的 长 短 高 血压 可 分 
为 两 剧 . 缓 进而 (echronic type) 利 急 进 型 (rabidity type) .前 


洛 久 你 良性 高 看 奈 , 绝 大 部 分 患 疹 届 此 型 .后 者 义 称 恶性 高 
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血压 , 仅 占 本 病 患者 的 1%~5%。 
(一 ) 缓 进 型 高 血压 ”多 为 青 中 年 起 病 . 有 家 族 史 者 发 
病 年 龄 可 较 轻 。 起 病 多 数 隐 医 ,病情 发 展 慢 ,病程 氏 。 早 期 
患者 血压 波动 ,血压 时 高 时 正常 ,在 劳累 、 精 神 紧 张 情 绪 波 
动 时 易 有 血压 升 高 ,休息 .去 除 上 述 因素 后 ,血压 常 可 降 至 
正常 。 随 着 病情 的 发 展 ,血压 可 趋向 持续 性 升 疝 或 波动 幅 
度 变 小 。 患 者 的 主观 症状 和 血压 升 高 的 程度 可 不 一 致 , 约 
半数 患者 无 明显 症状 ,只 是 在 体格 检查 或 因 其 他 疾病 就 医 
时 才 发 现 有 高 血压 ,少数 患者 则 在 发 生 心 . 脑 、 悄 等 器 官 的 
并 发 症 时 才 明 确 高 血压 的 诊断 。 
早期 患者 由 于 血压 波动 幅度 大 ,可 
期 高 血压 后 即使 在 血压 水 平 较 高 时 也 1 
无 论 有 无 症状 ,者 应 定期 检测 患者 的 血压 。 
1. 神经 精神 系统 表现 ”头痛 、 头 坚 和 头 胀 是 高 血压 党 
见 的 神经 系统 症状 ,也 可 有 头 枕 部 或 颈项 扳 紧 感 。 高 血压 
直接 引起 的 头痛 多 发 生 在 早 县 ,位 于 前 额 ` 桃 部 或 显 部 。 疯 
血压 引起 的 头 学 可 为 暂时 性 或 持续 性 , 伴 有 了 及 坚 者 较 少 ,与 
内 耳 迷 路 血管 障碍 有 关 , 经 降 压 药物 治疗 后 症状 可 减 经 ,但 
要 注意 有 时 血压 下 降 得 过 快 过 多 也 可 引起 头 尝 。 部 分 患 着 
有 乏力 、 失 眼 , 工 作 能 力 下 降 等 表现 。 
本 病 并 发 的 脑 血 管 病 统称 脑 血管 意外 ,俗称 脑 卒 中 或 
中 风 , 可 分 两 大 类 :@ 缺 血性 脑 醒 死 ,其 中 有 动脉 粥 样 硬化 
血栓 形成 \ 间 阶 醒 死 ,栓塞 . 特 时 性 脑 缺 血 和 未 定型 等 各 种 
类 型 ;四 脑 出 血 , 有 脑 实质 和 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 大 部 分 脑 血 
管 意外 仅 涉及 一 侧 半 球 而 影响 对 侧身 体 的 活动 . 约 15%% 可 
发 生 在 脑 十 ,从 而 影响 两 侧身 体 。 根 据 脑 血管 病变 的 类 型 、 
部 位 范围 和 程度 ,临床 症状 有 很 大 的 差异 ,经 者 仪 出现 一 
时 的 头 党 、 眩 浴 、 失 明 、 失 语 、 知 咽 困 难 . 口 角 焉 斜 、 上 肢体 活动 
个 便 等 , 重 者 出 现 偏瘫 ,得 迷 , 甚 至 短期 内 死亡 (参见 第 二 十 
三 篇 第 四 章 “ 急 性 脑 血 管 病 ”) 。 
2 心血 管 系统 ”高 血压 时 心脏 最 先 受 影响 的 是 左 心 
罕 舒 张 功能 。 左 心室 肥厚 时 舒张 期 顺应 性 下 降 、 松 弛 和 充 
型 功能 受 影 响 ,甚至 可 出 现在 临界 高 血压 和 临床 检查 没 发 
现 左 心室 肥厚 时 ,这 可 能 是 由 于 心肌 间 质 已 有 胶原 组 织 增 
加 之 放 , 但 此 时 患者 可 无 明显 临床 症状 。 出 现 临床 心 功能 
个 全 的 症状 多 发 生 在 高 血压 起 病 数 年 到 十 余年 之 后 。 在 心 
功能 代 偿 期 , 除 有 时 感 心 改 外 ,其 他 心脏 方面 的 症状 可 不 明 
旺 。 代 偿 功 能 失调 时 , 则 可 出 现 大 心 衰 竟 症状 ,如 陈 发 性 夜 
间 呼 吸 困难 ,在 体力 劳累 ,饮食 和 说 话 过 多 时 发 生气 
等、 咳嗽 ,严重 时 或 血压 又 然 升 高 时 发 生 肺 水 有 种。 反复 


经 的 霸 心 训 记 ,可 影响 有 心室 功能 而 发 展 为 全 心事 调 .; 
尿 少 .水 肿 







































































式 持 





rc a 引 





等 症状 。 

在 心脏 未 增 大 前 ， 体检 可 无 特殊 发 现 , 或 仅 有 脉搏 或 心 
尖 捕 动 较 强 有 力 , 主 动脉 洲 区 第 二 心音 因 主 动脉 舒张 压 升 
疯 而 亢进 。 心 脏 增 大 后 , 休 检 可 发 现 心 界 向 左 . 向 下 扩大 : 
心 尖 搏动 强 而 有 力 , 有 挫 举 样 ; 心 尖 区 和 (或 ) 主动 脉 洲 区 可 
昕 到 下 一 于 级 收缩 期 吹风 样 人 杂音 。 下 动脉 名 区 杂 普 是 主 动 














第 九 章 高 血 压 









(hypertension encephalopathy) 可 发 生 在 


血压 患者 , 当 平均 血压 上 升 到 约 180mmHg 以 上 时 , 脑 血 管 | 





















区 音 是 在 血压 水 平 变化 时 可 自主 调节 和 舒 缩 状态 以 保持 脑 血 流 相 殉 
nl 稳定 的 功能 减弱 甚至 消失 .血管 由 收缩 转 为 扩张 .过 度 的 Jf 


音 。 由 于 高 血压 可 促进 动脉 粥 样 硬化 .部 分 患者 可 因 合 并 
ae 脉 粥 样 硬 化 性 心脏 病 而 有 必 心肌 梗死 的 表现 。 
ee 房 师 等 心律 失常 表现 。 x 
3. 肾脏 表现 ” 肾 血 管 病变 的 程度 和 高 血压 程度 及 病 出 现 暂时 性 偏 准 、 dt oe 童 碍 等 
程 密切 相关 。 高 血压 早期 可 无 任何 临床 表现 .实际 上 .血压 ”乳头 水 肿 , 脑 关 液 压力 增 商 、 和 蛋白 含 生 增高。 发 作 短暂 者 历 
未 得 到 控制 的 本 病 患者 均 有 肾脏 的 病变 。 随 病程 的 进展 可 ”时 数 分 钟 ,长 者 可 数 小 时 甚至 数 天 。 高 血压 急症 的 患者 应 
先 出 现 微量 白 蛋 白 尿 , 继 之 蛋白 尿 .但 如 无 合并 心力 衰竭 和 静脉 用 药 尽 快 地 (以 分 钟 . 小 时 计 ) 将 血压 控制 到 适宜 的 水 
人 尿 病 者 ,24 小 时 尿 蛋白 总 量 很 少 超过 1g .控制 高 血 压 可 平 .否则 患者 可 在 数 分 钟 或 数 小 时 内 死亡 。 
减少 尿 绰 白 。 可 有 血尿 .多 为 显微镜 血尿 .少见 有 透明 和 颗 高 :是 指 昌 然 血 压 明 显 升 高 :但 无 上 述 
粒 管 型 。 辟 功能 失 代 偿 时 . 肾 沫 缩 功 能 受 损 , 可 出 现 多 尿 、 官 功能 迅速 恶化 的 临床 表现 .如 无 眼底 改变 也 无 症状 等 。 
夜 尿 . 口 涡 、 多 饮 等 , 尿 比重 逐渐 降低 .最 后 固定 在 1.010 左 紧急 降 压 会 带 来 益处 . 苇 
和 等 渗 尿 。 - 步 减退 时 . 尿 量 可 减少 , 血 中 一 般 不 ; 总 前 i 药 . 但 应 立即 口服 给 药 短期 内 (以 
以 、 be 排泄 人 泄 硬 明显 减低 ， ”天 计 ) 有 效 地 控制 血压 ,并 人 密切 随访 .以 防 转 变 成 高 血压 
清 率 可 明显 低 于 正 E 常 .上 述 改变 随 肾 急症。 
胜 病变 的 i 重 , 最 终 出 现 尿毒 症 。 但 是 ,在 缓 进 型 高 
血压 ,患者 在 出 现 尿毒 症 前 多 数 已 死 于 心 、. 蚁 血管 并 发 症 。 ” 【实验 室 检查 】 


人 no 患者 出 现 剧 烈 尖 痛 、 
骂 而 有 力 . 可 有 呼吸 困 
识 模糊 、 甚 至 昏迷 .也 可 
念 查 可 见 视神经 













































































4. 其 他 ”出现 急性 大 动 脉 夹层 者 根据 病变 的 部 位 可 实验 室 检查 可 帮助 原 发 性 高 血压 的 诊断 和 分 型 ,了 解 
有 剧烈 的 胸痛 或 腹痛 ;有 下 肢 周 围 血管 病变 者 可 出 现 问 时 靶 器 官 的 功能 状态 以 及 有 无 合并 的 疾病 .有 利于 治疗 时 选 
性 玻 行 ， 择 恰当 的 药物 。 血 尿 常 规 . 肾 功能 、 尿 酸 、 血 脂 . 血糖、 电解 
(=) 名流 弄 高 血 疗 的 原 发 性 高 血压 患 。 质 (尤其 是 血 钾 )、 心 电 图 、 胸 部 X 线 与 眼底 检查 应 作为 本 










者 中 , 约 


发 病 前 有 病 患者 的 常规 检查 。 
(一 ) 血 常 规 红细胞 和 血红 蛋白 一 般 无 异常 .但 急 进 
在 130 一 da ,或 更 商 ， 男 女 比例 约 : Ss 型 高 血压 时 可 有 Coombs 试验 阴性 的 微血管 病 性 溶血 性 贫 
多 在 ert 血 , 伴 畸 形 红细胞 ,血红 蛋白 高 者 血液 黏稠 度 增 加 . 易 有 
现 轻 中 度 高 血压 患者 并 及 时 有 效 的 治疗 有 关 。 其 表现 基本 栓 形 成 并 发 症 ( 包 括 脑 梗死 ) 和 左 心室 肥大 。 
上 与 缓 进 型 高 血压 相似 ,但 症状 和 头痛 等 明显 ， 病情 = 重 、 (二 ) 尿 液 检查 ”早期 患者 尿 常规 正常 .但 此 时 可 出 现 
发 展 迅速 出现 视网膜 病变 和 肾 功 能 很 快 察 竟 。 - 数 月 微量 尿 蛋 白 , 点 屎 法 测定 微量 屎 蛋白/ 肌 栈 比 增加 (30 一 
至 1 一 2 年 内 出 现 严重 的 脑 , 心 肾 损害 ,发 生 脑 血 300mg/g) 是 肾脏 损害 的 早期 标志 。 肾 浓缩 功能 受 损 时 尿 
力 衰竭 和 尿毒 定 。 并 常 有 视力 模糊 或 失明 ,视网膜 比重 逐渐 下 降 . 可 有 微量 尿 蛋 白 、 红 细胞 、 偶 见 管 型 。 随 肾 
出 血 、 渗 出 物 及 视神经 乳头 水 肿 。 由 于 肾脏 损害 及 为 显著、 病变 进展 ， ee 247 小 时 有 看 由 过 lg 以 上 提示 
常 有 持续 蛋白 尿 ,24 小 时 尿 蛋 白 可 达 3g 并 可 有 血尿 和 管 到 
型 尿 ,如 不 及 时 治疗 最 后 多 因 尿 毒 症 而 死亡 。 
(三 ) 高 血压 危 象 高 血压 危 象 (hypertension crisis) (三 ) 肾 功 能 
包括 高 血压 急症 (hypertension emergency) 和 高 血压 重症 患者 检查 并 无 异常 ， "4 最 今 i 
(hypertension urgeney) ,两 者 区 别 在 于 前 者 有 苯 器 官 的 急 。 成 人 肌 栈 >>114. 3pmol 工 ,老年 





















































>9l. Sxmol 1. 














性 损 害 。 因 严重 程度 不 同 ,临床 处 理 策 略 也 不 同 。 时 提示 有 肾 损害 。 此 时 ,估计 展 pe 滤 过 率 (cGFR) 是 一 敏 
高 血压 危 象 是 指 :四 加 剧 性 的 恶 要 血压 Caccelerated 感 而 实用 的 肾 功能 检测 方法 。 






malignant hypertension)。 舒 张 压 省 二 LommHg. 伴 眼底 (四 ) 胸部 X 线 检查 可 见 主 动脉 . 尤 上 是 

乳头 水 有 种. 出血 . 涂 出 .患者 可 出 现 头痛 呕吐 、 嘲 唾 迷 逢 、 。 曲 延 长 ,其 升 、 马 或 降 部 本 扩张。 可 有 左 必 ] 

失明 , 少 万 其 年 拙 摘 针 迷 等 :加 血压 明 晶 和 高 并 有 脑 心 .最 。 讲 更 时 左 心室 增 大 宣明 咒 , 全 心 守 纲 果 则 可 有 有 心室 部 丧 
重病 变 及 其 他 紧急 情况 ,如 信 和 所 全 中 颅 外 ”大 .并 有 了 肺 汶 和 灵 。 肺 水 利于 则 网 肺 门 明显 充 而 . 攻 册 嵌 

-必用 本 丈 多 模 吕 常规 摄 片 检 re 

饰 细 乳 六 ,太后 训 血压 、 (五 ) 心电图 心电图 上 左 心 家 到 大 兼 有 和 旁 损 是 新 发 
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第 十 六 篇 





循环 系统 疾病 


心力 衰竭 和 心力 训 竟 死亡 的 不 良 预后 指标 ,见于 5 中 一 
10 光 * 的 高 血压 患者 。 当 左 心室 舒张 期 顺应 性 下 隆 , 左 心房 
千张 期 负荷 增加 时 ,心电图 可 呈现 P 波 增 宽 、. 切 凹 .PV1 的 
终 末 电势 负 值 增 大 等 改变 。 此 表现 甚至 可 出 现在 心电图 发 
现 左 心室 肥大 之 前 。 可 有 心律 失常 ,如 房 性 、 室 性 期 前 收 

(六 ) 超声 心动 图 与 心电图 比较 ,超声 心动 图 诊断 左 
心室 肥厚 更 敏感 和 和 可靠。 可 在 M 型 超声 曲线 或 从 二 维 图 
进行 测量 ， 室 间 隅 和 (或 ) 左 心室 后 壁 厚度 之 13mm 者 为 左 
心室 肥厚 , 左 心 室 重 量 指 数 (LVMD) 男 性 汪 125g/m ,女性 
二 120g/meY 提 示 左 心室 肥厚 ,见于 30% 的 普通 患者 和 90% 
血压 未 控制 的 严重 患者 。 高 血压 时 左 心室 肥大 是 对 称 性 
的 ,但 有 1/3 左右 以 室 间 隔 肥 厚 为 主 ( 室 间隔 和 左 心室 后 壁 
坚 度 比 二 1. 3)。 左 心室 肥厚 早期 虽然 心脏 的 整体 功能 如 心 
排 血 量 ` 左 心室 射 血 分 数 仍 属 正常 ,但 可 有 左 心室 收缩 期 和 
舒张 期 顺应 性 的 减退 ,如 心肌 收缩 最 大 速率 (Vmax) 下 降 ， 
等 容 舒 张 期 延长 .二 尖 辩 开放 延迟 等 。 在 出 现 左 心 衰竭 后 ， 
超声 心动 图 检查 可 发 现 左 心室 , 左 心房 心 腔 扩大 , 左 心室 外 
收缩 活动 减弱 等 。 

(七 ) 动态 血压 监测 (ABPM) ”可 观察 被 测试 者 24 小 
时 的 血压 变化 ,一 般 白 昼 每 15 一 20 分 钟 ,夜间 每 20 一 30 分 
钟 测定 血压 一 次 ,并 可 将 各 时 间 点 测 得 的 血压 值 连 成 曲线 
或 到 不 同时 段 均 值 观察 。 本 项 检查 有 助 于 :明确 高 血压 
的 诊断 ,尤其 是 “ 白 类 六 六 折 压 ”(white coat hypertension) 

性 高 血压 "(masked pn “隐匿 性 高 血 
压 ” 与 " 白 大 不 fi ”相反 ,是 指 医师 检查 时 血压 正常 .市 
ABPM 或 家 庭 自 测 血 讨 高 于 正常, 该 人 群 的 靶 器 官 损害 和 









































































代 济 异常 高 于 正常 人 群 ,心血 管 的 危险 增加 。 名 了 解 血 压 
的 屋 修 变化 。 vd 律 分 为 4 种 类 型 :a. 构 型 ; 


夜间 血压 较 日 间 隆 低 10% 一 20%;b. 韭 构 型 : 仗 间 血 压 下 


降 不 足 10%;c. 深 构 型 ;夜间 血压 降低 超过 20%;d. 反 和 榴 
型 :夜间 血压 高 于 日 间 血 讨 。 构 型 者 血压 仍 有 层 间 高 从 间 
长 的 特点 , 约 80% 高 血 E 患 者 属 此 型 。 布 非 构 型 高 血压 者 
夜间 血压 下 降 不 明显 一 般 认 为 非 构 型 高 血压 对 靶 器 官 的 
影响 更 大 ,更 易 发 生 心 事件 。ABPM 还 是 发 现 伟 间 高 
外 压 的 唯一 方法 。 夜 间 高 血 讨 兽 加 了 已 经 积聚 于 心血 管 系 
统 的 血 讨 负 荷 ,其 预 管事 件 的 能 力 强 于 白天 闹 血 讨 
名 诊 所 由 压 。 on 下 异性 (blood pressure variabili- 
1 即 一 定时 间 内 血压 
自 数 小 时 内 动 


J 


¢ 

























波动 的 程度 。 血 压 变 异性 的 研究 主 
压 监 测 , 但 也 可 在 一 次 临床 随 诊 中 
血压 监测 及 临床 复诊 中 间隔 数 天 、 
。 在 部 血压 患者 ,24 小 时 血压 变异 独立 于 



















th EE 和 让 胡 宪 横 和 及 基 后 相关 。 全 观察 药物 的 疗效 和 
安全 恬 * 评 价 抗 苘 血压 新 药 , 可 计算 降 卜 的 谷 峰 比 值 和 平 


消 指 > smoothness index), 
物 抵抗 或 低 血 上 斥 的 原因 等 
和 要 果 血压 的 变化 以 指导 


分 析 高 血 卜 药 物 治疗 时 出 现 药 
ABPM 还 可 观 终 怖 乡 
吨 巴 后 的 判断 


和 活动 改 


治 亲 ABPM 诊 


1 700 


汤 高 血压 的 标准 是 24 小 时 ABPM 平均 血压 二 130/ 
80mmHg, 白 恒 放 135/85mmHeg. 夜 晚 二 120/75mmHeg, 但 
ABPM 的 实施 方法 和 一 些 参 数 的 标准 尚未 统一 。 

( 八 ) 眼底 检查 ”测量 视网膜 中 心动 脉 压 可 见 增高 ,在 
病人 入 发 展 的 不 同 阶段 可 见 下 列 的 服 底 变化 : 工 级 :视网膜 动 
脉 痉挛 ; [级 A: 视 网 膜 动 脉 轻 度 硬化 ;:B: 视网膜 动脉 显著 
硬化 ;用 级 : 卫 级 二 视网膜 病 变 ( 出 血 或 渗 出 ); 开 级 :于 级 十 
视神经 乳头 水 肿 。 





( 九 ) 其 他 检查 吊 者 可 伴 有 血清 总 胆 周 醇 、 甘 油 三 
酯 \ 低 密度 脂 蛋 白 胆固醇 的 增高 和 高 密度 上 脂 鼻 白 胆固醇 及 


载 脂 蛋白 A- 1 的 降低 。 亦 常 有 血糖 增 商 和 和 高 尿酸 血 症 。 


部 分 患者 血浆 肾 素 活 性 ,血管 紧 张 来 卫 的 水 平 了 








【高 血压 的 危险 分 层 】 

2010 年 中 国 高 血压 防治 指南 认为 高 血压 是 一 
管 综合 征 ”, 因 此 ， im Ba os 
体 ， 中 A 









和 队 风 红 | ee 过 和 并 eee 守 ( 表 
16-9-2) ,因此 将 血压 水 平 结合 上 述 因 来 .根据 可 能 出 现 心 
血管 事件 危险 性 的 高 低 将 患者 昌 进行 危险 分 层 更 具 临 床 意 
义 。2010 年 中 国 高 血压 防治 纳 南 对 高 血压 患者 的 危险 性 
分 层 沿用 了 2005 年 中 国 高 血压 防治 指南 的 分 层 方法 ( 表 
16-9-3), 对 指导 临床 实践 很 有 意义 。 

危险 分 层 越 商 的 患者 越 应 积极 治疗 。 近 年 米黄 度 重 视 
糖尿 病 对 心血 管 疾病 发 生发 展 的 作用 ,认为 该 病 为 冠 心病 
的 等 危 症 。 

根据 中 医 辨证 可 将 本 病 分 为 三 型 ， 

(一 )“ 肝 ” 阳 偏 盛 型 表现 为 涉 痛 、 性 情急 躁 、 失 有 虐 、 口 
于 褒 、 面 红 目 赤 \、 舌 尖 边 红 、 苔 黄 、 脉 弦 有 力 。 

(二 )“ 肝 ”“ 肾 " 阴 虚 型 表现 为 头 部 空 上 


















或 ,头痛 、 胶 


时 ` 耳 鸣 、 面 部 潮红 .手足 心 热 , 腰 9 、 易 
失眠 、 天 红 面 于 、 海 芳 或 少 





\ 脉 弦 细 也 
(=) 阴阳 两 虚 型 eg 重 肪 尝 , 走 路 觉 轻 泽 尤 














为, 面色 自 、 心 人 、 气 促 、 面 部 或 双 下 上 肢 水 有 种, 夜 尿 多 .记忆 力 
减退 ` 自 寒 , 肢 冷 . 腰 膝 酸 软 ,网 问 、 叹 中 或 突然 旦 倒 、 舌 质 白 
或 无 背 、 脉 沉 紧 。 
【 诊 让 

和 人 下 内 容 : 加 确诊 商 血 卜 , 即 血 讨 
是 在 便 症状 性 高 血压 ;@ 评 估 息 者 出 现 
心血 管 : 仿 

由 于 血 让 的 波动 性 ,应 条 少 两 次 在 非 同 由 萝 息 状态 下 
测 得 血 卡 升 高 时 方 可 诊 





二 血压 :而 血 康 值 应 以 连续 测 碟 





议 
衣 绪 激动 .体力 活动 时 会 引起 一 时 


:次 的 平均 值 计 , 须 ; 
性 的 备 太 天 高 ,被 测 者 手 辟 过 粗 同 答 大 了 
脉 呢 样 便 化 少 气 袖 法 测 得 的 血压 可 高 于 


.35cm .为 显 动 
实际 看 扑 
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表 16-9-2 影响 高 血压 患者 预后 的 因素 




































































































心血 管 疾病 的 危险 因素 靶 器 官 损害 (TOD) 糖尿 病 并 存 的 临床 情况 (ACC) ono 
收缩 压 和 千张 压 的 水 平 (1 一 3 ” 左 心 室 肥 厚 空腹 血糖 三 7.0mmol/L 脑 血 管 病 Cs 
级 ) 心电图 (126mg/dl) 在 缺 血 ; 性 卒中 
男性 二 55 岁 超声 ， 心动 图 LVMI 或 X 线 ”和 餐 后 血糖 宇 11. 1mmol/I 血 
女性 二 65 岁 动脉 壁 增 (200mg/ dl) 脑 缺 血 发 作 
ee 项 动脉 超声 IMT 三 0.9mm 心 朋 
血脂 异常 或 动脉 粥 样 硬化 性 斑 块 心肌 梗死 
总 胆固醇 二 5. 7rmmol 和 的 超声 表现 心 
(220mg dl) 血清 肌 梧 轻 度 升 高 
或 低 密度 脂 储 白 胆 固 醇 二 男性 115 一 133fmol/L Bi ji 
3. 6mmol L(1i0mg dl (1.3~1.5mg/dl) 肾脏 疾病 
或 商 密 度 脂 丛 和 白 胆 固 酚 过 女性 107 一 124umolL 糖尿 病 肾 病 
1. 0mmol/L(10mg/ dl) 0. 2~1. 4mg/dl) 肾 功 能 受 损 (血清 肌理 F) 
早 发 心血 名 活 虫 男性 这 133umol L 
一 级 灯 届 50 岁 前 心血 管 病 尿 自 蛋 自 30~300mg/24h (1. 5mg’ dl) 
史 白 级 白 / 肌 翼 比 : 女性 二 124umol/ 工 
腹 型 肥胖 或 肥胖 男性 22mg/g (2.5mg/ (1. 4mg dl) 
腹 型 肥胖 腰围 男 性 三 85cm， mmol) 蛋白 不 盖 S300, 24h 
女性 宇 80cm 女性 宇 31mg'g (3.5mg/ 六 
肥胖 BMI 宇 28kg/m mmol) :出 血 或 渗 
缺乏 体力 活动 出 , 视 乳 头 水 肿 
商 敏 C 反应 蛋白 达 3mgy/L 或 


C 肥 应 焉 和 白 宇 10mg/L 

















表 16-9-3 ”2010 年 中 国 高 高 血压 防治 指南 对 高 血压 患者 的 危险 分 层 




















1 级 2 级 3 级 
其 他 危险 因素 和 病史 SBP140 一 159mmHg 或 SBP160 一 179mmHsg 或 SBP 宇 180mmHsg 或 
DBP90 一 99mmHg DBP100 一 109mmHg DBP>110mmHg 
[ 无 其 他 危险 因素 低 危 中 危 高 危 
了 1~2 个 危险 因素 中 危 中 危 很 高 危 
开关 3 个 危险 因素 、 靶 器 官 损害 或 外 尿 病 高 危 高 危 很 高 危 
并存 临床 情况 很 高危 很 高 危 很 高 危 















管 病 事 人 人 F: 低 危 20% 一 30 ;很 商 危 


六 明确 诊断 后 10 年 内 发 生 主要 心血 


组 则 六 : 





年 人 .即使 气 释 施加 很 高 的 压力 也 不 能 阻 断 歧 动脉 的 血 
流 , 因 此 袖 带 血压 水 平 高 于 上 腑 动脉 内 直接 测量 值 ， 在 袖 
数 高 而 无 高 血压 性 视网膜 病变 心肌 肥厚 或 长 
证 据 的 患者 .应 怀疑 假 性 高 血压 的 存在 。 如 实 
疗 .在 无 过 多 的 血压 下 降 时 往往 会 产生 头 尝 、 三 
j= 低 血 压 的 症状 。 


家 庭 自 测 血 庄 有 重复 性 的 特点 ,在 评估 血 讨 水 平 、 
及 层 夜 变化 和 指导 队 上 已 成 为 诊所 血压 的 重要 凶 
,近年 : 一般 使 用 符合 国际 标准 。。” 带 血 及 
jy 电子 血压 计 . 在 国定 时 段 测 临 血 期 高 血压 
应 和 测 血 压 和 夺标 准 为 135/85mmHg。 

i 大 家 高 血压 ”… 隐 医 性 高 血压 ”和 * 假 性 癌 
血 讨 ey he ret :各 家 报道 不 一. 然 发 和 
约 30 吕 ,动态 血 正 监测 或 家 庭 血压 测定 可 明确 诊断 。 隐 。 有 心 剧 、 多 江 、 万 态 或 其 他 一些 高 血压 不 常见 的 辣 状 ,| 

























突然 发 生 明 显 高 血 斥 (尤其 是 青年 人 .高 血 玉 时 伴 




















mt 条 10 吕 一 30 交 ,预后 较 白 大 农 高 血 硅 :明显 不 一 至 ,腹部 、 唉 部 有 血管 杂音 的 恕 首 记 号 虑 继 
ht 和 ws 正常 的 患 普 上 应考 过 必 商 血 讨 的 可 能 性 : 需 作 进 “ 政 的 检查 以 鉴别 ， 此 外 .也 










与 主动 脉 硬化 ,高 动力 循环 状态 已 排 血 量 增高 时 所 
衬 期 高 在 玉 村 鉴别 


态 和 不 测 或 家 庭 血 上 
显 使 化 的 区 致 的 收 # 








[nl 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
















































表 16-9-4 常用 抗 高 
类 别 作用 机 制 给 药方 法 降 压 作 用 

唑 嗪 类 通过 抑制 肾 远 曲 小 管 起 始 段 ” 氧 氨 唆 嗪 6.25 一 25mg/ 次 :1 单 用 小 剂量 每 天 一 次 均 能 有 
| 对 钠 和 和 氢 的 重 吸收 使 血浆 和 效 降 压 。 气 所 哗 唆 作 用 达 峰 
细胞 外 液 容 量 减 少 \ 心 排 血 量 羡 12.5 一 25mg/ 次 , 1 时 间 2 小 时 ， 切 2.5 小 
降低 而 降低 血压 。 连 续 给 药 ”次 /日 时 ,肾病 、 心 误 和 老年 人 延长 。 
数 周 后 ,机 体 自身 代 品味 帕 胺 0. 625 一 2. 5mg/ 次 ， 作用 达 峰 时 间 13.8 小 
容量 部 分 恢复 ,此 时 降 压 作用 ”1 次 /日 期 47 士 22 小 时 ,老年 

与 其 降低 周围 血管 阻力 有 关 局 国 帕 胶 缓 释 片 1. 5mgy/ 次 ,1 人 延长 

次 /日 
保 钾 利尿 药 直接 抑制 灶 远 曲 小 管 上 皮 钠 名 


利 

尿 

剂 | 盐 皮质 激素 受 
| 体 抑 制 如 
祥 利 尿 药 


通道 对 钠 的 重 吸收 ,降低 小 管 
腔 内 负电 位 ,从 而 减少 钾 、 气 
离子 分 泌 和 排 汽 


竞争 性 结合 肾 远 曲 小 管 
和 集合 管 上 皮 细 胞 的 盐 皮 质 
类 冉 醇 受 体 .抑制 醛固酮 的 生 
理 作用 
依 普 利 酮 阻 断 盐 皮 质 类 固 醇 
受 体 的 作用 与 螺 内 酯 相仿 ,但 
对 雄 激 索 和 孚 激素 的 阻 断 作 
用 更 小 









主要 通过 抑制 肾 小 管 禾 祥 升 
支 料 段 钠 、 饰 、 贷 转运 系统 阻 
断 欣 的 重 吸收 ,利尿 作用 较 唉 
唆 类 利尿 药 强 而 迅速 





氮 荣 号 啶 25 一 100mg/d, 分 
1~2 次 /日 

阿 米 洛 利 5 一 10mg/d, 分 1 一 2 
次 日 


钳 内 酯 20 一 60mg/d, 分 1 一 3 
次 日 

依 普 利 天 50 ~ 100mg/d, 分 
| 


喘 塞 米 20~80mg/d, 分 1~2 
次 /日 
托 拉 塞 米 2. 5 一 10mg,1 次 /日 


贷 荣 蝶 啶 作用 达 峰 时 间 2.9 
小 时 
肾病 






期 4.2 士 0.7 小 时 ， 
患者 延长 


煤 内 酯 作用 达 峰 时 间 1 小 时 ， 
半 训 期 1. 3 十 0.3 小 时 
依 普 利 酮 达 峰 时 间 1.8 士 0.7 
小 时 ,半衰期 4 一 6 小 时 










呐 塞 米 达 峰 时 间 1.4 土 0.8 小 
时 j 1. 3 士 0. 四 时 
托 拉 塞 米 作 用 持续 可 达 12 
小 时 









8 受 体 阻 断 药 








前 六 血压 的 

降低 心 排 血 
i 放 、 减 少 中 枢 
< 感 传 出 兴 在 ， 以 及 抑制 突 
琴 胶 释放 等 ， 





组 
前 儿 j 后 
心 排 1 和 基 先 降低 , 而 后 








低 水 平 血管 阻力 先 增 
高 -后 恢 旬 正常 





阿 替 洛 尔 12.5 一 Dra 分 


J. 移 / 卓 

A PE L255 50mg/ 
次 ,2 次 /日 

美 托 洛 尔 缓 释 片 47.5 ~- 
190mg,1 次 /日 





\“<.5 一 10mg,] 次 ?月 
洛 尔 20 一 90mg/d. 分 2~- 
3 次 日 

诗 他 兆 尔 5 一 20mg/ 次 , ] 
次 4 





下 





降 卜 作用 缓慢 ,1 一 2 周 内 起 
效 。 阿 替 洛 尔 达 峰 时 间 3. 3 十 
1.3 小 时 ,半衰期 6.1 圭 2 小 
时 。 美 托 洛 尔 平 片 达 峰 时 间 
1.4 圭 0.8 小 时 , 半 训 期 1.3 士 
0.8 小 时 









































第 九 章 高 血 压 
压 药 及 其 特点 
不 良 反 应 临床 应 用 EE 药物 相互 作用 
包括 :四 血 容 量 不 足 和 低 钠 “氧气 喀 嗪 是 我 国 最 常用 的 ”对 唆 嗪 类 利尿 药 和 磺胺 药 和 与 其 
血 症 ;@ 低 血 钊 ; @ 升 高 空 ” 降 压 药 之 一 ,价格 低廉 , 可 ”过敏 者 他 降 压 药 合用: ACEI、 
上 股 血 糖 ; @ 性 功能 减 单 用 或 与 其 他 降 压 药 合用 低 钾 者 和 原 发 性 醛 固 丽 增 ”ARB、 钙 通道 阻 断 药 等 . 可 
碌 酸 增 商 。 发 生 人 尤其 适用 于 老年 ”多 症 患者 禁用 增强 降 压 作用 
,使 用 小 剂量 可 使 ”人 .单纯 收缩 期 高 血压 或 伴 ” 糖 尿 病 患者 和 有 痛风 史 、 高 ” 吗 哄 帕 胺 与 ACEI 合 用 在 临 
不 良 反应 明显 减少 有 心力 衰竭 者 ,也 是 治疗 难 “ 血 钙 者 慎 用 床 试验 中 被 证 实 能 预防 脑 
治 性 黄 血 压 的 基础 志 俯 中 复发 
虽然 江 卒 国 非 当 体 类 抗 炎 药 能 减弱 喀 
验 显示 嗪 类 的 降 压 作 用 .后 者 与 8 
的 有 均 性 , 相 临 床 袍 本 中 使 受 体 阻 断 药 合用 可 增加 疲 
用 远 少 于 氧气 叶 嗪 乏 感 和 嗜睡 的 副作用 





最 常见 的 不 良 反应 是 恶心 
和 皮疹 ,高 血 鲫 是 最 严重 的 
反应。 老年 人 合用 氨 氢 哄 
暴 可 出 现 低 钠 血 症 

馆 茶 上 hy 
能 会 诱发 展 结 厂 

血 钾 增高 .男性 乳房 发 育 
〈 蛛 内 酯 ) 





与 唆 唆 类 利尿 药 相 似 。 过 
度 利尿 可 殖 低 血压 、 低 笑 
钟 。 短 效 祥 利 尿 药 ( 呐 
et 的 影响 小 于 :长 效 
制剂 


































临床 试验 证 实 叫 蚊 帕 胺 能 
显著 减少 脑 卒中 再 发 风险 
通常 与 唑 嗪 类 利尿 药 联 合 
降 压 。 阿 米 洛 利 也 用 于 治 
疗 不 能 耐 受 螺 内 酯 的 醛 固 
锚 增 多 症 患 者 的 高 血压 





单独 或 与 隘 唆 类 利尿 药 合 
用 治疗 高 血压 ,治疗 双 侧 肾 
上 腺 皮质 增生 所 致 的 醛 固 
硬 增 多 症 。 也 用 于 治疗 难 
治 性 高 血压 。 对 低 血 浆 肾 
到 和 醋 玫 酮 水 平 较 高 的 患 
:用 更 强 
革 利 酮 能 有 效 地 降低 轻 
中 度 高 L 压 















者 的 血压 ,万 
其 适用 于 合并 心 功能 不 
全 者 
降 压 作用 与 哄 哄 类 利尿 药 
相仿 ,适用 于 高 血压 伴 有 充 


血性 心 赛 、 其 他 原因 引起 的 
水 肿 及 肾 功能 不 全 等 情况 。 
托 拉 塞 米 作 用 维持 时 间 较 
长 (可 达 12 小 时 ) 





伴 有 糖尿 病 、 肾 功能 不 全 的 
患者 ,以 及 正在 服用 ACEI 
和 钾 盐 补充 治疗 者 慎 用 本 
药 。 痛 风 患 者 禁用 。 孕 妇 
鼠 用 


高 血 钾 和 肾 功能 不 全 者 
禁用 


高 尿酸 血 症 、 库 发 性 醛固酮 
增多 症 

增加 屎 钙 排泄 ,不 适用 于 骨 
质朴 松 症 患 者 




















党 与 时 嗪 类 或 祥 利 尿 药 合 
用 .以 减少 后 者 的 排 钊 作用 


同上 






影响 前 列 腺 素 合 成 的 药物 
(如 非 副 体 类 抗 炎 药 ) 可 减 
弱 本 品 的 利尿 作用 








且 扬 药 
疲乏 
增 


下 反应 在 接受 8 阳 
的 点 者 中 更 为 多 见 : 
感 . 运 OR 





: 粮 康 病 、 血 清 
首 训 和 HDL 者 We 








i . 的 低 血 
糖 症状 。 正 在 接受 胰岛 索 
治疗 的 糖尿 病 患 者 ,如 发 生 
长 血 狂 ,B 阻 断 药 可 延缓 血 
要 的 恢复 














和 








或 与 其 他 降 压 药 合 用 ， 
压 。 为 轻 中 度 
;者 的 首选 抗 高 血 
了 :其 适用 于 伴 有 冠 必 
dt Mn 
感 


发 Ee 


以 下 情况 禁 妨 使 用 于 阴 断 
药 : 支 气管 哮喘 、 二 
房 室 传导 阻 滞 、 病 
征 、 周 围 动 脉 病 
慎 用 8 阻 断 药 的 情况 包括 : 
慢性 阻塞 性 肺病 、1 型 糖尿 
病 血脂 异 厂 动 脉 痉 
这 所 致 的 心绞痛 、 运 动员 和 
从 重 体力 活动 者 

慢性 心 台 患者 应 从 小 剂 世 
开始 .结合 血压 降 低 的 情况 
和 心力 误 竟 治疗 的 震 求 调 


整 剂 三 












可 与 利尿 药 、 二 氧 吡啶 类 绩 
通道 阻 断 药 或 a 受 体 阳 蔷 
药 合用 

不 宜 与 地 尔 硫 昔 、 维 拉 裔 米 
合用 . 与 利 血 平 合用 可 导 
致 重 、 动 讨 经 
与 擅 识 城 、 床 蓝 做 式 旧 属 
腺 素 合 用 可 升 高 血 谎 
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类 别 作用 机 制 给 药方 法 降 压 作用 
a 受 体 阻 断 药 哌 唑 嗪 、 特 拉 唑 哄 、 多 沙 唑 嗪 ”多 沙 唑 哄 1 一 16mg/ 次 , 1 哌 唑 嗪 等 作用 产生 绥 慢 ,用 药 
和 蔡 哌 地 尔 为 交感 神经 突 触 ”次 /日 4 一 8 周 后 作用 达 高 峰 
后 a 受 体 的 竞争 性 持 抗 药 . 选 ” 特 拉 哗 趴 1~20mg/d, 分 1 一 2 ” 酚 妥 拉 明 作用 短暂 , 蒜 茜 胶 作 
择 性 地 阻 断 节 后 ai 受 体 被 儿 次 /日 用 维持 24 小 时 以 上 
茶 酚 胺 激活 ,降低 外 周 血 管 阻 “ 哌 哗 明 1 一 10mg/d, 分 2 一 3 
力 而 不 影响 心 排 血 量 。 而 茶 次 / 且 
茶 胺 和 酚 妥 拉 明 则 非 选 择 性 蔡 哌 地 尔 50 一 100mg/d, 分 2 
地 阻 滞 a 和 o 受 体 ,使 周围 小 ”次 /日 
动脉 扩张 苯 葵 腕 10 一 30mg/ 次 ,1 一 2 
次 /日 
酚 妥 拉 明 25 一 50mg/ 次 ,3 
次 /日 
a\B 受 体 阻 断 药 不 同 程度 阻 断 和 昌 肾 上 腺 素 “ 拉 贝 洛 尔 100 一 300mg/ 次 ,2 拉 贝 洛 尔 每 天 口服 2 次 能 有 
能 受 体 , 兼 具 扩 血管 作用 。 其 ”次 /日 效 控制 24 小 时 血压 ,抑制 血 
中 拉 贝 洛 尔 和 卡 维 地 洛 为 非 ” 卡 维 地 洛 6.25 一 25mg/ 次 ,2 ”上 压 晨 峰 。 夺 必 洛 尔 除了 减少 
选择 性 B 受 体 阻 断 药 , 奈 必 洛 次 /日 主动 脉 候 硬 度 之 外 ,还 能 降低 
尔 对 Bl 受 体 的 选择 性 较 强 。 阿 罗 洛 尔 10~20mg/d, 分 1 和 ~ 增高 的 中 央 动 脉 收缩 压 
拉 贝 洛 尔 的 血管 扩张 作用 主 2 次 /日 
| 要 来 白 对 受 体 的 阻 滞 ; 而 卡 奈 必 洛 尔 5 ~ 10mg/ 次 , 1 
肾 维 地 洛 则 以 直接 血管 扩张 作 ”次 /日 
上 用 为 主 。 卡 维 地 洛 和 奈 必 活 
及 尔 尚 有 抗 氧化 作用 
系 | 
人 
体 动脉 夹层 
| 降 压 作用 ,作用 维持 可 达 24 
| 受 体 ) 而 六 神经 的 传 出 ”可 乐 定 0. 1~0. 8mg/d, 分 2~ 小时。 可 乐 定 服 后 30 分 钟 血 
冲动 .使 心 减 要， 心 排 血 芋 3 次 (起 始 剂量 0.075mg, 每 天 压 开始 下 降 ,2 一 4 小 时 降 压 作 
降低 ,外 周 血管 阻力 减 小 。 并 ”2 次 ;最 多 1. 2mg/d) 用 最 大 ,作用 维持 8 一 12 
抑制 肾 素 、 溢 固 病 分 泌 小 时 
和 张 Re ng 届 哄 12.5 ~ 50mg/ 次 , 2 腓 屈 唆 服 药 后 3 一 4 小 时 作用 
请 使 阻力 血管 扩张 , 血 次 / 目 达 高 峰 , 持 续 24 小 时 。 米 诺 
丰 除 。 六 浇 地 尔 通 过 开放 米 诺 地 尔 5 ~ 100mg/ 次 ，1 地 尔 作用 显著 而 持久 ,一 次 给 
| AIP 敏感 的 钾 授 道 使 血管 平 “次 /日 药 后 降 压 作用 可 持续 12 小 时 
滑 册 松 好 , 血 上 下降 i 





| 


以 上 











不 良 反 应 


临床 应 用 


第 九 章 高 血 压 
续 表 





药物 相互 作用 





服药 后 30 一 90 分 钟 内 可 发 
生体 位 性 低 血压 ,尤其 在 血 


容 估 不 足 的 患者 服用 短 效 
2 避免 的 方 


是 .从 小 剂 蝇 开 始 加 坚 : 
前 避免 血 容 世 不 足 


拉 贝 治 尔 最 常见 的 不 良 
是 体位 ee re 
段 给 予 大 剂 熏 


应 
用 药 起 始 B 
时 。 其 他 不 良 反 应 包括 头 
发 发 冯 ， 射精 障碍 和 支气管 





“ 重 的 不 良 反 应 
:。 对 血脂 的 影 
蛆 断 药 。 有 些 患 
抗 核 抗体 和 抗 线 








啊 小 于 
者 服药 后 1 
粒 体 抗体 增高 

与 B 阻 断 药 不 同 , 卡 维 地 治 


对 胰岛 素 敏 感性 无 害 ， 
脂 影 响 较 小 


对 血 





申 林 多 巴 具有 镇 静 作 用 ,其 
他 包括 :体位 性 低 血压 、 体 


液 小 留 、 网 状 内 皮 功 能 损害 
和 多 种 自体 免疫 性 不 良 反 
应 (发 热 , 肝 损害 ) 
可 乐 定 可 致 嗜睡 , 口 干 
ons ht hh 币制、 个 
别 患 者 发 生 重度 心动 过 绥 



















腓 届 唆 的 不 良 反 应 包括 :QD 反 
射 性 交感 神经 兴奋 ;名 狼疮 
样 i 停 药 


E 特 异性 反应 
和、 呕吐 、 腹 


河 ) 红 、 心 动 过 
速 , 可 同时 给 予 凤 上 腺 素 能 
抑制 剂 预防 


诺 地 和 尔 最 常见 的 不 良 反 









0 兽 生 ,与 其 血管 扩 
Wf 昌 有 关 . 停 药 后 逐渐 





选择 性 a 受 体 阻 断 药 单 用 有 体位 性 低 血压 的 老年 高 


或 与 其 他 降 压 药 合用 均 能 
有 效 降 压 ,但 是 ,在 临床 试 
验 中 .mm 阻 断 药 尚未 提供 其 
能 降低 高 血压 患者 心血 管 
事件 (尤其 心 衰 ) 的 足够 证 
据 。 因 此 ,目前 不 作为 一 线 
降 压 药 。 适 用 于 伴 有 前 列 
人 患者 

条 茶 胺 主要 用 于 嗜 铬 细胞 
本 治疗 








对 各 种 程度 高 血压 均 有 效 。 
拉 贝 洛 尔 口服 或 静脉 给 药 
可 用 于 治疗 高 血压 急症 ( 包 
括 手术 后 高 血压 ) 和 急性 主 
动脉 夹层 。 奈 必 洛 尔 对 老 
年 收缩 期 高 血压 患者 更 有 
效 。 卡 维 地 洛 可 改善 心力 
衰竭 患者 的 远 期 预后 .为 合 
并 心 功能 不 全 的 高 血压 患 
者 降 压 之 首选 


由 于 存在 较 多 不 良 反 应 ,两 
者 均 不 推荐 为 一 线 降 压 药 。 
甲 基 多 巴 仅 在 妊娠 高 血压 
时 考虑 选用 ,而 可 乐 定 仅 用 
于 难 治 性 高 血压 和 高 血压 
急症 患者 

正在 服用 可 乐 定 的 患者 突 
然 停 药 可 致 血压 反 跳 ( 撤 药 
反应 ), 应 立即 给 予 可 乐 定 
或 拉 贝 治 尔 

腓 届 嗪 降低 血压 同时 反射 性 
兴奋 交感 神经 导致 心率 加 
快 , 心 排 血 量 增加 ,进而 增加 
肾 素 分 沁 和 水 钠 注 留 。 目 前 
推荐 作为 二 线 降 压 药 ,用 于 
中 重度 高 血 讨 的 治疗 ,可 与 B 
阻 断 药 和 利尿 药 合用 

与 腓 届 嗪 相 比 , 米 诺 地 尔 作用 
更 强 , 持 续 时 间 更 长 。 主 要 用 
于 伴 有 肾 功 能 不 全 的 重度 溢 
血压 ,多 数 患者 震 联 用 祥 利 尿 
药 和 交感 神经 阻 断 药 























血压 患者 慎 用 


支气管 哮 蜂 , 病 窦 综合 征 、 
二 一 三 度 房 室 传导 阻 ,外 周 
动脉 病变 


孕妇 不 宜 服 可 乐 定 ,有 肝病 


者 不 宜 服 甲 基 多 巴 


冠 心病 .心力 衰竭、 脑 血 管 
病变 或 肾 功能 减退 者 慎 用 。 
由 于 增加 心 排 血 量 和 脑 血 
流 , 有 旱 屈 唆 鼠 用 于 主动 脉 夹 
层 和 近 扫 承志 册 
青光眼 患者 不 宜 服用 





哌 唑 嗪 可 与 利尿 药 ,8 阻 断 
药 合用 .以 协同 降 压 


可 与 利尿 药 合用 .以 协同 降 
压 , 但 应 注意 对 血糖 的 不 利 
影响 


可 与 利尿 药 和 血管 扩张 剂 
合用 。 普 禁 洛 尔 、 服 乙 啶 、 
省 某 胺 和 三 环 类 抗 忧郁 药 
可 对 抗 可 乐 定 的 降 压 作用 ， 
不 宜 合用 
可 与 其 他 降 压 药物 
不 能 与 单 
合用 





合用 ,但 
胺 氧化 酶 抑制 章 





与 利尿 药 合用 可 增强 降 压 
作用 。 与 非 当 体 类 抗 炎 药 
或 拟 交 感 胺 类 同 用 可 使 降 

压 作用 减弱 。 We 了 与 单 胺 
氧化 酶 抑制 剂 合 上 
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类 别 作用 机 制 给 药方 法 降 压 作用 
钙 通 道 阻 断 药 抑制 钙 离 子 通 过 细胞 膜 的 L 二 氮 吡 啶 类 硝 葵 地 平 普通 片 口服 后 15 一 
CECB) 通道 进入 周围 动脉 平滑 肌 细 ” 苏 磷酸 氨 授 地 平 2. 5 一 10mg/ 30 分 钟 起 交 


| 血管 紧张 素 转 
换 酶 元 制剂 
(ACEL 





la06 


包 , 降 低 外 周 血 管 阻力 ,使 血 
压 下 降 

拉 西 地 平 、 乐 卡 地 平 和 贝 尼 地 
平 脂 溶性 高 ,在 脂 质 部 分 沉积 
并 在 清除 阶段 不 断 释放 到 作 
用 部 位 ,因此 作用 时 间 较 长 
非 二 氧 吡 啶 类 CCB 在 扩张 血 
管 的 同时 减 抑制 心 有 
让 缩 和 房 室 传导 。 二 氢 吡 喧 
类 CCB 主要 扩张 血管 ,改善 血 
管内 皮 功 能 ,对 心肌 收缩 的 抑 
制作 用 弱 于 非 二 气 吡 啶 类 
GE 本 第 二 并 三 效 类 
CCB( 氨 狂 地 平 、 非 洛 地 平和 
尼 卡 地 平 ) 的 扩 血 管 作用 强 于 
抑制 心肌 收缩 和 传导 的 作用 
































通过 抑制 血管 紧张 素 转 换 酶 
(ACE) 及 缓 激 肽 降解 酶 ( 同 
ACE) ,减少 血管 紧张 来 
变 为 血管 紧张 
扩 血 管 作用 的 名 绎 解 . 
促进 有 扩 血 管 作 用 的 前 列 腺 
过 的 释放 .最 终 导 致 血管 扩 
张 ,血压 降低 






















次 ,1 次 /日 
硝 芝 地 平 普 通 片 10 一 30mg/ 
d, 分 2 一 3 次 /日 或 缓 释 片 5~ 
40mg/ 次 ,2 次 /日 ; 或 控 释 片 
30 一 60mg/ 次 (应 整 片 春 服 勿 
咬 碎 或 咀嚼 ),1 次 /日 左旋 饥 
扫地 平 1.25 ~ 5mg/ 次 ， 
次 /日 
非 洛 地 平缓 释 片 2. 5~10mg/ 
次 (应 整 片 知 服 匆 咬 碎 或 咀 
嚼 ).1 次 /日 

贝 尼 地 平 4 一 8mg/ 次 ,1 次 /日 
否 地 平 4 一 8mg/ 次 ,1 次 /日 
乐 卡 地 平 10 ~ 20mg/ 次 ， 








尼 群 地 平 20~ 一 60mg/d, 分 2 一 
3 次 /日 

尼 卡 地 平 40 一 80omgy/d, 分 2 
次 "日 或 缓 释 胶 慌 40~80mg/ 
d, 分 2 次 /日 

非 二 氧 吡啶 类 

地 尔 琉 和 曹 缓 释 胶 避 90 ~ 
360mgy/d, 分 1 一 2 次 /日 

维 拉 帕 米 80 ~ 480mgyd， 分 
2 一 3 次 /日 或 缓 释 片 120 一 
480mg/d, 分 1~2 次 /日 

上 EF 托 普 利 25 ~ 300mgyd， 分 
2 一 3 次 /有 

依 那 普 利 1.25 一 20mgy 次 ,2 
次 /日 

西 拉 普 利 1.25 ~ 5mg/ 次 , 1 
次 “ 唱 

贝 懂 普 利 5~40mg/d, 分 1~2 
次 ”日 
培 哄 普 利 4~8mg/ 次 ,1 次 /日 
雷 米 普 利 1.25 一 20mgy 次 ,1 
次 "日 

福 准 普 利 10 一 40mgy 次 ,1 
次 "1 


赖 讨 普 利 2.5~ 40mgy/ 次 ,1 


次 上 

咪 达 普 利 2.5 一 10mgy 次 .1 
hr 

次 中 





达 峰 , 作 上 
缓 释 片 口 
效 血 药 浓度 10ng/ml 以 上 的 














时 间 达 12 小 时 。 控 释 片 口服 
后 , 血 药 浓 度 逐 渐 增 加 , 约 6 
小 时 达 平 台 , 波 动 小 ,可 维持 
24 小 时 

尼 群 地 平 口服 后 30 一 60 分 钟 


起 效 ,1 一 2 小 时 达 峰 , 持续 
6 一 8 小 时 






片 、. 尼 卡 地 平 绥 
训 . 地 尔 硫 章 缓 释 胶 瑟 和 
E 拉 帕 米 缓 释 片 均 为 长 效 的 
制剂 ,可 以 每 日 服用 一 次 
Ek 磺 酸 氮 组 地 平和 左旋 委 级 
地 平 半衰期 长 ,每 日 口服 一 
次 ,可 以 维持 24 小 时 降 压 
= 用 
拉 西 地 平 、 乐 卡 地 平和 贝 尼 地 
平 能 从 脂 溶性 结合 部 位 缓慢 
释放 至 作用 部 位 ,发 挥 持久 的 
降 压 作用 ,每 口 可 服用 一 次 































卡 托 普 利口 服 后 15 分 钟 起 
效 ,1 一 1.5 小 时 降 压 作用 达 商 
2 12 小 时 。 连 续 台 

药 ;最 大 降 压 作用 

依 屠 普 利 、 贝 那 普 利 、 赖 诺 首 
利 \ 福 六 普 利 、 西 拉 普 利 、 雷 米 
普 利 口 服 后 1 小 时 左右 起 效 ， 
作用 达 峰 时 间 分 别 为 4 一 6 小 
时 .2~4 小 时 .6 小 时 .2 一 4 小 
时 .3 一 7 小 时 和 4 一 6.5 小 时 。 
降 压 作用 可 维持 24 小 时 
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第 九 章 高 血 压 

不 良 反 应 临床 应 用 禁 鼠 证 药物 相互 作用 
最 常见 的 不 良 反应 与 血管 重度 主动 肪 让 狭窄 及 对 ”可 与 利尿 药 `.ACEI 合用 .但 
扩张 有 关 , 为 头痛 、 漳 红利 :他 CCB 过 敏 省 禁用 。 孕 妇 咏 ”应 注意 避免 血压 过 低 。 与 B 






心动 过 速 。 长 效 CCB 的 发 
低 于 短 效 CCB,. 二 气 吡 
是 类 CCB 可 致 趴 部 水 肿 及 
曾 生 ,必要 时 可 换 用 非 
二 所 吡啶 类 CCB 或 与 
2I 合用 以 减轻 水 肿 。 短 
效 硝 蘑 地 平 大 剂 1 全 应 用 可 
能 增加 心肌 梗死 

非 二 所 吡啶 类 CCB 可 抑制 
灾 房 结 功 能 ,心脏 传导 和 心 
宝 切 能 ,地 尔 硫 草 可 致 齿 瞧 
增生 , 维 拉 明 米 易 致 便秘 














:四 涉及 ACEI 的 独特 
:用 : 首 剂 低 血压 反应 
〈 卡 托 普 利 )、 高 血 钾 、 低 血 
糖 ( 由 于 胰岛 素 敏 感性 增 
加 ) 干扰 促 红细胞 生成 素 
作用 、 影 响 肾 功能 (用 药 后 
肾 功 能 急性 减退 的 报道 多 
见于 用 药 前 肾 ge a 
患者 :合并 心力 衰竭 、 血 
\、 双 侧 肾 动 


斌 未 时 
旦 用 机 头 多 准 


包括 





















水 及 
见于 卡 托 营 利 : 味 党 天 失 、 
许 压 次 和 白细胞 减少 。 
9 降 扑 娄 sd 

et, 头痛 、 2 































| 有 








议 曹 


一 线 降 压 药 。 对 站 







者 具有 良好 的 刘 
和 心血 管 终 点 


用 。ACEI 降 压 作用 明确 ， 


对 糖 脂 代谢 无 不 恨 影 ! 响 。 
限 盐 或 加 用 利 
ACEI 的 降 压 
可 与 利尿 药 、 
其 适用 于 以 下 情况 : 
心力 误 问 , 心 
2 


尿 药 可 增加 
作用 。ACEI 
CCB 合用 。 尤 
半 人 慢性 
\ 肌 蛋 死 后 心切 














2 房 现 





防 、 人们 脑 血管 病 、 瑞 
弦 样 硬化 和 血脂 噶 常 的 高 
血 庄 患者 

















用 。 有 实 房 结 功 能 低下 或 
心脏 传导 阻 灌 者 ,以 及 充血 
性 心 衰 者 慎 用 地 和 尔 硫 草 和 
立 帕 米 。 TE 








硝 荣 地 平 腕 杞 也 曾 被 推荐 
舌 下 给 药 用 于 高 血压 危 象 
时 的 紧急 降 压 ,但 此 种 给 药 
方式 有 引起 血压 过 低 的 危 
险 ,已 经 不 再 推荐 


对 ACEI 过 敏 者 、 扳 立 蛤 、 移 





植 芭 5 侧 肾 动脉 狭窄 、 闫 
重 肾 功 能 减退 者 ,以 及 妊 


娠 、 员 乳 妇女 本 用 


















可 减轻 二 和 氢 吡 
导致 的 心 3 过 速 
可 加 重 非 二 

CCB 导致 的 心动 过 

发 心 衰 。 通 过 肝脏 
代谢 的 CCB. 可 与 多 种 药物 















和 西 柚 汁 产 生 相 互 作用 





血压 ， 0 让 于 药 同 
i 在 压 、 如 I 
以 合用 ,应 从 小 剂量 于 始 。 
与 保 钾 药物 合用 可 能 引起 








刀 钊 过 高。 与 的 性 前 列 
乏 素 合成 抑制 剂 如 虹 唆 美 


辛 同 用 ,使 人 省 压 作用 减 旨 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 











类 别 作用 机 制 给 药方 法 降 压 作用 









































血管 紧张 素 卫 ”选择 性 阻 断 血管 紧张 素 卫 对 氛 沙 坦 25 一 100mg,1 次 /日 毛 沙 坦 给 药 后 降 压 作用 可 维 
受 体 阻 断 药 血管 紧张 泰 [ 受 体 1(AT1) 的 绿 沙 坦 80~160mg,1 次 /日 持 24 小 时 左右 。 召 沙 坦 在 连 
(ARB) 作用 ,导致 剂量 依赖 性 的 外 周 厄 贝 沙 坦 150 ~ 300mg,， 1 续 给 药 3 一 6 周 时 降 压 疗效 达 
血管 阻力 降低 ,血压 下 降 。 无 ”次 /日 高 峰 
明显 的 心率 或 心 排 血 量变 化 。 车 米 沙 坦 20~80mg,1 次 /日 ” 线 沙 坦 单 剂 服药 后 2 小 时 内 
此 坎 地 沙 坦 4~-32mg,1 次 /日 ”出现 降 压 作用 ,4~-6 小 时 内 达 
奥 美 沙 坦 20 一 40mg,1 次 /日 ”高峰 , 降 压 作用 可 持续 24 小 
2 时 以 上 
能 桂 米 沙 坦 口 服 后 3 小 时 起 降 
营 压 作 用 。 单 次 给 药 作 用 可 持 
体 续 24 小 时 以 上 
阻 
断 | 
药 


直接 肾 素 抑制 ” 阻 断 肾 过 催化 血管 紧张 素 原 阿利 吉 仑 150 一 300mg, 1 
剂 转化 为 血管 紧张 素 工 的 作用 ， 次 /日 
继而 导致 血管 紧张 素 工 的 产 
生 减 少 和 血压 下 降 








素 


























ee 


总 抗 高 血压 药物 治疗 

1 和 用 抗 高 血压 药 “ 抗 高 血压 药物 发 展 迅 速 。 目 前 
(一 疗 目的 和 疗效 指标 ”高 血压 是 脑 、 好 和 周 癌 用 的 二 绕 辽 后 玉 物 有 5 类 ; 钙 A 血管 紧张 
管 Si 官 损害 的 主要 危险 因 当 血 压 素 转 换 酶 抑制 剂 C(ACEI)、 血管 紧张 素 册 受 体 阻 断 药 
的 最 终 目的 是 减少 这 些 靶 器 官 的 损害 及 其 相关 的 事件 和 (ARB) ,利尿 药 和 8 受 休 阻 断 药 。 ee 
Wi A 本 临床 试验 结果 显示 ,将 高 血 讨 患者 阻 断 药 .中枢 和 周 围 交感 神经 抑制 剂 . 节 后 交感 神经 抑制 
he 控制 在 合适 的 水 平 (140/90mmHg 或 以 下 ) 并 长 期 ” 剂 ， 以 及 直接 血管 扩张 剂 等 。 籽 素 抑 制 神 是 新 出 现 的 抗 训 
于 可 以 减少 心 脑 血管 事件 及 其 相关 死亡 。 因 此 , 心 脑 。 血压 药 , 亦 已 进入 试验 性 临床 应 用 表 16-9-4 列 出 目前 党 
自 管事 件 ( 心 肌 梗死 、 脑 卒中 以 及 心血 管 病死 亡 .也 称 * 磷 用 的 各 种 口服 抗 高 血压 药 及 其 特点 。 
终点 ”) 的 发 生 率 是 评价 抗 高 血压 治疗 有 效 性 的 主要 2. 药物 治疗 指 征 ”慢性 高 血压 的 抗 高 和 细 物 尖 治疗 是 

减少 外 器 官 损害 和 预防 心血 管事 


控制 血压 
作为 一 种 慢性 病 ,多 数 高 血压 患者 在 短期 内 发 生 心血 在 开始 药物 治疗 前 ,首先 要 对 临床 发 现 血压 增 商 流入 匡 
件 概率 较 低 ,因此 需要 大 家 病例 和 历时 多 年 的 临床 研 确 的 诊断 和 评估 ,包括 :个 血压 升 高 的 持续 时 间 ( 是 持 
es, es 学 把 握 度 来 确认 这 些 " 便 终点 ”上 素 的 影响 而 增高 ) 及 其 增高 程度 ,如 患者 
疗 ,还 要 考虑 药物 的 影响 ;四 排除 继 发 性 高 
江 官 损害 及 其 程度 ;@ 识 别 有 无 影响 高 
期 心 脑 、 肾 等 事件 的 其 他 危险 因素 及 疾病 
存在 。 据 此 对 高 血压 患者 的 心血 管事 件 风险 作出 全 面 评估 
(二 ) 改善 生活 方式 ”适用 于 所 有 高 血压 上 患 者 (包括 赴 (好 危险 分 层 )。 
管 蜗 值 血压 ) ,并 应 贯彻 于 高 血压 防治 的 全 过 程 。 主 要 措施 目前 认为 ,高 血压 患 首 药 物 治疗 的 启动 与 可 应 当 根 据 
包括 :减少 钠 埠 摄 和 (WHO 推荐 年 日 食 盐 报 入 一 应 少 十 患者 的 危险 分 层 ( 而 不 是 仅 赁 患者 的 血 庄 水 平 ) 玉 决定 。 这 
58 增加 钾 盐 摄 入 ; 合 E 灯 水 果 . 少 吃 动物 肠 基因 为 治疗 高 血压 的 最 终 目 的 是 
控 市 体 各 (包括 控制 和 时 氢 入 和 增加 体力 活动 .重度 肥 ” ”的 风险 
洛 忆 在 医师 指导 下 减肥 ;; 成 烟 ; 限 制 饮酒 :体育 运动 (中 
i 下 卉 度 , 每 周 3 -次 :每 次 36 分钟); 减轻 精神 扩 力 ， 
保持 蕊 : 理 平 衔 































高 还 是 受到 临时 因 
已 经 在 服 
管事 件 的 减少 有 良好 的 相关 性 ,因此 日 前 血压 
将 治疗 后 的 血压 下 降 作 为 抗 高 血压 治疗 有 效 性 的 “替代 指 
全 ”。 



































为 了 减少 患 首 心 血管 
个 仪 仪 为 了 控制 血压 。 因 此 .主张 :@D 对 危险 分 
, - 旦 确诊 ,应 立即 开始 降 
同时 对 并 存 的 其 他 心血 管 病危 险 内 素 和 临床 情况 
进行 隶 合 治 疗 。 包 括 :所 有 3 级 高 血 不 患 痊 ( 不 管 有 寺 其 他 




















上 0% 





第 九 章 高 血 压 
续 表 。 Ty 
不 良 反 应 临床 应 用 禁 鼠 证 药物 相互 作用 篇 || 


包括 高 血 钾 、 皮 疹 ( 少 见 )， 可 降低 有 心血 管 病史 ( 冠 心 ” 对 ARB 过 人 敏 者 .孤立 肾 、 移 “与 利尿 药 同 用 
血管 性 水 肿 ( 罕 见 )。 不 良 病 脑 府中 、 外 膨 血 血管 病 ) 和 植 肾 、 双 侧 肾 动 脉 狭 完 、 严 ; 







































































反应 少 于 其 他 各 类 降 压 药 。 高 血压 患者 的 心理 重 肾 功 能 减退 者 ,以 及 妊 
娠 .哺乳 妇女 禁用 含 钾 的 盐 代 用 品 同 可 引 
起 血 钾 增 高 .尤其 当 肾 功能 
尤其 适用 于 伴 左 心 损害 时 











心力 衰竭 .心房 显 
动 的 预 防 、 冠 心病 、 脑 血管 
病 、 颈 动脉 粥 样 硬化 代谢 
综合 征 、 糖 尿 病友 病 、 微 二 





白 蛋 白 尿 或 蛋白 尿 患 者 ; 肾 
功能 不 全 ,血脂 异常 以 及 不 






能 耐 受 ACEI 的 患者 


血 钾 升 高 \ 腹 海 , 有 待 进 一 ， 临床 试验 显示 降下 
步 积 办 病例 经 验 尚 无 对 心血 管 3 

资料 。 对 此 药 的 临床 应 用 
慎 . 有待 于 进一步 


妊娠 .高 血 钊 .血管 性 水 肿 “ 可 与 气氛 哮 嗪 或 纯 沙 坦 合 

史 者 禁用 用 以 增强 降 压 作用 。 与 环 
] 或 伊 曲 康 唑 合用 时 、 

仑 血 浓度 显著 增 遍 















当 血 讨 药物 的 
并 发 症 和 降 
亡 险 分 层 的 情 


危险 因素 、 靶 器 官 损害 ,临床 并 发 症 或 合并 请 尿 病 ) ,以 及 伴 
有 这 3 个 高 血压 以 外 的 其 他 危险 因素 或 靶 器 官 损害 、 临 床 
并 发 症 或 合并 糖尿 病 的 1、2 级 高 血压 ; 小 层 
为 中 危 的 高 血压 患者 ,应 先 对 其 血压 ny 况 ， , 渤 择 具体 的 高 血 虑 区 移 及 此 起 齐全 最 。 
外 器 官 损害 情 是 否 开始 药物 治疗 。 包 括 :1、 5. 联合 用 药 问题 E 联 合用 药 的 好 处 是 :中 提高 
级 高 血压 患者 中 无 其 他 危险 因素 或 仅 有 ne pe 降 压 疗效 : 原 发 性 高 血压 患者 血压 增高 涉及 众多 机 制 . 而 现 
因素 者 。@ 对 危险 分 层 为 低 危 的 高 血压 患者 ,应 先 对 患者 有 有 每 一 类 降 压 药物 的 作用 都 不 能 巴 盖 所 有 的 机 制 。 联 合用 
进行 较 长 时 间 ( 如 3 一 6 个 月 ) 的 观察 ,反复 测量 血压 ` 评 药 可 以 同时 干预 数 种 机 制 .增强 降 压 效果 。 不 问 降 庄 药 的 
鞠 器 官 损害 情况 ,然后 决定 是 否 以 及 何 时 开始 药物 治疗 。 ”作用 达 峰 和 持续 时 间 不 同 ,联合 用 药 可 以 起 到 24 小 时 
包括 :1、2 级 高 血压 患者 中 无 其 他 危险 因素 或 仅 有 1 一 2 个 降 压 的 作用 .包括 抑制 展 峰 ,降低 夜间 高 血压 。@@ 合 理 使 4 
其 他 危险 因素 者 。 不 同类 降 压 药物 的 联合 .可 以 减少 或 不 增加 与 药物 相关 的 

3. 目标 血压 ”关于 原 发 性 高 血压 患者 长 期 降 E 治 疗 不 良 反 应 。 如 ARB 与 唆 哄 类 利尿 药 联 用 可 以 减少 低 血 钟 
应 达到 的 目标 血压 水 平 ,由 于 血压 与 心血 管 病危 险 之 间 呈 的 发 生 ;8 阻 断 药 与 二 氢 吡 啶 类 CCB 联 用 可 以 减少 心动 过 
连续 性 相关 ,因此 并 没有 最 低 血压 六 值 的 存在 。 根 据 现 有 。 速 ;ACEI 或 ARB 与 CCB 联 用 可 以 减少 下 肢 水 肿 等 。 其 结 
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临床 试验 的 证 据 , 从 治疗 得 益 (减少 硬 终点 ) 和 安全 性 的 角 。” 果 可 能 有 利于 提高 患者 对 长 期 降 庄 治疗 的 依从 性 ,进一步 
度 考 虑 ,目前 将 普通 高 血 讨 患者 的 目标 血压 定 为 110 达到 保护 卸 器 官 损 宕 和 减少 心血 管事 件 的 作 有 
















结果 显示 联合 用 拘 可 提高 高 
。 由 于 起 始 联 人 


A 





1 讨 
台 疗 使 
的 蒿 血压 患 疹 ， 


90mmHg 以 下 . 伴 有 糖尿 病 或 肾病 的 高 血压 患者 定 为 130 近年 来 的 临床 试验 
80mmHg 以 下 ,老年 人 收缩 压 定 为 150mmHg 以 下 .如 能 。 患者 血压 控制 的 达标 
计 受 ,还 4 可 以 进一步 降低 。 昌 体 上 ， ore tod 血压 达标 更 旱 . 因 此 对 心血 管事 件 优 
Os 有 即 血 时 水 平 显 营 超过 日 标 血压 (收缩 压 超 过 20mmlis 或 舒 
张 玲 a l10ommHeg 以 2 | [1 显 普 但 同时 和 伴 有 多 
者、 糖尿 病 、 蛤 病 或 相关 的 心 惫 

和 六 合理 的 联合 涌 疗 还 还 可 能 县 有 降 
诺 以 外 的 有 益 作 用 .联合 使 用 对 不 同 邓 器 官 有 保护 作用 的 
ld 午 保 护 作 用 (如 高 血 扩 合 合并 冠 心 病 及 糖 尺 
近年 来 一 批 新 的 固定 齐 汪 复方 制剂 的 降 
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二 案 
下 治疗 的 耐 受 性 进行 调整 。 

4. 抗 高 血压 药物 的 选择 原则 大 旺 临 床 随机 对 照 过 
验 的 结果 表明 ., 抗 高 血压 治疗 前 te tt 
常用 的 … 引 
事件 ,因此 ,部 能 














































DUO 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


















































i A 压 有 效 性 和 安全 性 在 临床 试验 和 临床 实践 中 经 过 考 须 持 续 地 监测 血压 的 变化 。 
Pl 、 Ss 1 西医 ZE 人 A 
1 AVI 渐 得 到 认可 。 one (四 ) 中 西医 结合 治疗 ”根据 中 西医 结合 ” 交趾 守 全 
= 人 和 压 达标 率 也 得 以 提高 ,最 终 达到 减少 心血 管事 件 的 目的 。 ”的 原则 ,在 对 高 血压 患者 进行 降 压 治疗 之 外 , 尚 可 按 症 修 对 


























高 血压 联合 用 药 的 缺点 是 ,患者 同时 接受 两 种 以 上 降 患者 辨证 分 型 ,进行 中 医 的 辨证 施 渝 。 
压 药 治疗 ,可 能 增加 不 必要 的 药物 暴露 (如 无 效 或 增加 不 良 中 医 将 高 血压 患者 按 分 为 四 种 症候 
反应 ) ;不 同 药物 之 间 未 知 的 不 利 相互 作用 ; 辕 定 剂量 复方 。” 阴 亢 证 , 痰 湿 亡 感 证 ,阴阳 两 虚 证 , 
制剂 会 失去 一 些 临床 用 药 的 调整 的 灵活 性 ,而 为 临床 方便 。” 状 和 体征 ( 舌 象 . 脉 象 ) 有 一 定 的 1 
而 设计 的 过 多 复方 制剂 又 会 使 一 线 临床 医师 难以 部 练 ”其 在 已 有 靶 器 官 损害 和 功能 障碍 
应 中 ) 。 辩证 论 治 ,包括 中 药 葛 齐 和 中 成 药 ， 都 有 和 
压 的 病例 报道 ,但 都 只 能 对 高 血压 早期 (发 痢 时 | 
不 稳定 的 轻 ` 中 度 高 血压 患者 降 庄 有 效 , 而 且 
人 血压 会 回升 。 对 于 高 血压 时 间 长 ,血压 
善 生 活 方式 治疗 的 同时 ,坚持 西药 抗 高 血压 治疗 , 辅 以 中 医 
中 药 , 达 到 降 压 达标 .改善 症状 、 保 护 靶 器 家 和 减少 心血 管 
事件 的 综合 目标 。 

(五 ) 高 血压 危 象 的 治疗 “目前 有 数 种 注射 用 药 可 用 
于 高 血压 急症 的 治疗 ( 表 16-9-5) 。 


:肝火 亢 戌 证 ,有明 虚 
FE 论 治 ， 不 



























6. 降 压 药物 长 期 应 用 的 原则 ”在 治疗 达到 目标 血压 
需要 长 期 服药 ， ,并 定期 随访 血压 ,监测 其 他 危险 因 素 和 
心血 管 疾病 的 变化 ,根据 情况 适当 当 调 整 用 药 ,规则 服药 ,所 
目 降 压 药 的 种 类 不 宜 频 繁 更 换 。 高 血压 患者 通常 需要 终生 
的 降 压 治疗 。 如 果 高 血压 的 诊 断 是 正确 的 ,终止 治疗 迟早 
和 平 。 然 而 ,在 长 期 的 血压 控制 

后 ,可 以 小 心地 逐渐 减少 药物 的 剂量 和 种 类 ,尤其 对 那些 能 
perennial 在 “下 阶梯 ?治疗 时 , 必 

















汪 : 攻 时 












































表 16-9-5 ”治疗 高 血压 急症 的 静脉 用 药 








药物 作用 机 制 剂量 起 效 时 间 ”作用 持续 时 间 不 良 反应 和 特殊 适应 证 
硝 普 钠 动脉 和 静脉 扩 ”0.25 ~ 10pg/(kg 。 即刻 停止 输 注 后 1 一 “恶心 .呕吐 、 肌 晤 、 出 汗 、 低 血 
张 剂 min) 








2 分钟 压 、 硫 亿 酸 盐 中 毒 、 
慢 白 血 症 ( 殷 主见 )。 
多 数 高 血压 急诊 ,六 


5 铁血 位 红 











讨 和 氮 质 血 症 
硝酸 甘油 静脉 和 外 周 动 5 一 100ugymin 1~5 分钟 ”3~5 分 针 头痛 . 肚 心 .号 旺 .心动 过 速 
光 di E : 痛 、 器 心 、 呕 吐 , 心 动 过 速 、 
i i 血 症 , 长 期 使 用 
产生 耐 受 ”尤其 适用 于 冠 
状 a 


10 一 20mg 静脉 注射 、5~30 分 钟 ”3~9 小 时 
必要 时 4 一 6 小 时 后 
重复 给 药 


头痛 、 潮 红心 绞 痛 
重 。 尤 其 适用 于 子 首 





尼 卡 地 平 钙 通 道 阻 断 药 到 一 15mg/h 静脉 ”5~15 分 钟 ”30~40 分 钟 头痛 .心动 过 速 、 恶 心 .呕吐 、 
注射 潮红 ,静脉 炎 。 适 用 于 除 急 性 
心 训 外 的 大 多 数 高 血压 急诊 ， 


注意 冠 脉 缺 血 


头皮 床 刺 
学 、 动 气管 
缓 ,传导 阻 滞 、 直 立 : 
心 、 计 外 的 大 部 


拉 贝 洛 尔 a 和 B 受 体 阻 10 一 15 分 钟 内 静 注 
断 药 20 一 80mg, 或 0.5 一 
2.0mg/min 静 滴 


5~~10 分 钟 ”3~6 小 时 











[a 
ou 
于 直 





乌拉 地 尔 a 受 体 阻 断 药 兼 ” 首 剂 12.5 一 25mg 随 “3~5 分 钟 ”4 一 6 小 时 i 有 
有 中 枢 5- 羟 色 之 5~40mg/h 静脉 低 血 压 、 头 痛 、 胺 举 
胺 激动 作用 输 注 
酚 妥 拉 明 a 受 体 阻 断 药 首 剂 5mg 绢 
注射 
艾 司 莫 洛 8 受 体 阻 断 药 250 ~ 500pg/( kg 。 ”1~2 分 钟 
min)1 分 钟 , 随 之 50 一 
100pg/(kg。 min)4 
分 钟 





受 前 脉 “1--2 分 钟 3 一 10 分钟 心动 过 速 、 漳 红 、 头痛 . 心 绥 


痛 。 尤 其 适用 于 嗜 铬 细胞 瘤 
10 一 20 分 钟 低 血 压 、 恶 心 ,尤其 适用 于 主 
动脉 来 层 
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当 平 均 动脉 血压 达到 临界 水 平 (180ommHeg 左右 ) 时 ， 
下 脑 的 高 灌注 可 以 导致 脑 水 肿 和 高 血压 脑病 。 在 蔓 
正 患者 ,发生 这 种 情况 的 血压 水 平 要 比 既 往 血 压 正 








致 昏迷 和 死亡 。 高 血压 脑病 患者 在 接受 座 血 压 治疗 后 病情 
可 迅速 改善 。 首 选 治疗 药物 包括 静脉 注射 硝 普 钠 、 拉 贝 洛 
尔 、 乌 拉 地 尔 或 尼 卡 地 平 。 















对 其 他 并 发 症 的 治疗 ,参见 第 二 十 三 篇 第 四 章 “ 急 性 脑 
血管 病 ” 本 篇 第 二 童 “ 心 力 衰竭 "第 十 九 篇 第 三 章 " 慢 性 肾 














胜 病 ”等 相应 竟 节 。 








对 高 血压 重症 .需要 在 24 一 48 小 时 内 使 血 
降 。 即 在 发 病 后 头 几 天 对 患者 
暂时 升 高 的 原因 是 容易 识别 的 .如 疼痛 或 长 
的 治疗 是 止痛 药 或 抗 焦虑 药 。 如 果 血 压 增 高 的 原因 不 明 . 
可 给 予 各 种 降 压 药 。 硝 茉 地平. 卡 托 普 利 、. 可 乐 定 、 拉 贝 洛 
尔 `. 尼 下 地 平 . 尼 群 地 平和 硝酸 甘油 在 这 类 商 血 压 治疗 中 咎 
作用 已 被 广泛 认可 。 上 具体 的 药物 要 根据 患者 的 基本 病理 4 
理学 和 临床 特点 .药物 的 作用 机 制 和 可 能 产生 的 不 良 反应 
来 选用 ( 表 16-9-6)。 使 用 时 必须 密切 注意 血压 的 过 度 
降低 。 
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表 16-9-6 ”治疗 高 血压 亚 急症 时 常用 的 口服 药 
药 名 作用 机 制 剂量 (mg) 说 明 

卡 托 普 利 ACE 抑制 剂 25 一 50 口服 或 舌 下 给 药 . 最 大 作用 见于 给 药 后 30 一 90 分 钟 内 。 在 体液 容 
量 不 足 者 , 易 有 血压 过 度 下 降 。 不 推荐 于 肾 动 脉 狭窄 患 者 

硝酸 甘油 血管 扩张 齐 1.25~2.5 ” 舌 下 给 药 , 最 大 作用 见于 15 一 30 分 钟 内 。 推 荐 用 于 冠 心病 患者 

硝 茶 地 平 钙 通 道 阻 断 药 10 口服 给 药 ,30 分 钟 内 起 效 。 可 致 反射 性 心动 过 速 、 潮 红 、 严 重 低 血 
压 。 禁 用 胶 释 

尼 群 地 平 钙 通道 阻 断 药 时 舌 下 给 药 ,45 分 钟 内 起 效 , 可 致 严重 低 血 压 。 不 推荐 用 于 高 血压 
危 象 

尼 卡 地 平 钙 通道 阻 断 药 30 口服 或 舌 下 给 药 , 仅 有 少量 心率 增 快 . 比 硝 苯 地 平 起 效 慢 而 降 压 时 
间 更 长 。 可 致 低 血 压 和 潮红 

依 拉 地 平 。” 镍 通道 阻 断 药 1.25~5 口服 或 舌 下 给 药 , 最 大 作用 见于 给 药 后 2 小 时 内 。 可 引起 低 血 压 

拉 贝 洛 尔 ”a 和 8B 受 体 阻 断 药 200~1200 口服 给 药 , 禁 用 于 慢性 阳 肺病 .充血 性 心 误 恶 化 ,心动 过 缓 串 





可 乐 守 a 受 体 激动 剂 
恢 赛 米 福利 尿 药 40~80 F 


【预防 】 

1. 胸怀 开阔 ,精神 乐观 ,注意 劳 逸 纳 介 
活动 ,脑力 劳动 者 坚持 作 一 定 的 体力 活动 等 ,有 利于 维持 神 
经 内 分 小 系统 的 正常 功能 ;不 吸烟 , 少 吃 起, 进 免 发 胖 等 部 
对 陆 防 本 病 有 积极 意义 。 

2. 开展 高 血压 知识 的 普及 教育 ,在 公共 场所 提供 免费 
的 血压 测量 ,以 早期 和 及 时 发 现 血 压 增高 。 

3. 鼓励 个 人 和 集体 定期 体格 检查 (尤其 有 高 血压 或 心 
脑 血管 疾病 家 族 史 者) 测 基 血压 。 


第 二 节 ” 继 发 性 高 血压 
当 高 身 不 囊 首 已 经 接受 合理 的 联合 降 压 药 物 治疗 , 11 


具有 良好 的 治疗 依从 性 .而 血压 仍然 高 于 外 日 标 时 .临床 医 
师 应 该 考虑 该 患者 存在 继 发 性 高 血压 的 可 能 。 继 发 性 商 血 














者 。 可 引起 低 血 庄 、 肪 
0.1~0.4 口服 给 药 , 最 大 作用 见于 1 一 4 小 时 内 。 副 作用 为 嗜睡 、 腕 择 , 口 干 
和 停 药 后 血 庄 反 跳 

了 1 服 给 药 。 可 继 其 他 抗 高 血压 药 之 后 给 药 





头痛 、 哎 吐 ,潮红 











讨 亦 称 症状 性 高 血压 .此 种 高 血压 存在 明确 的 病因 .高 血压 
仅 为 其 临床 表现 之 一 。 继 发 性 高 血压 在 所 有 高 血压 患者 中 
约 占 5 中 一 10 党 。 继 发 性 高 血压 本 身 的 临床 表现 与 高 血压 
其 相似 :因此 . 当 原 发 病 的 其 他 症状 不 多 或 不 太 明 显 时 . 容 
易 被 误 认 为 高 血压 :但 是 由 于 继 发 性 高 血压 和 高 血压 的 治 
疗 方法 不 尽 相 同 ; 某 高 血压 的 基础 疾病 .如 库 欣 
病 . 哮 铬 细胞 瘤 等 伴 发 代谢 异常 或 血压 变异 性 增加 等 .故此 
类 患者 的 心血 管 性 致 残 率 和 致死 率 明显 升 高 ;并 且 有 些 继 
和 床 的 病因 是 可 以 根除 的 ,因此 在 临床 工作 中 ,两 者 
的 鉴别 关系 到 是 否 能 及 时 正确 地 进行 治疗 .其 为 重要 。 
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【病因 】 

引起 继 发 性 高 血压 的 原因 .可 有 以 下 几 种 : 

(一 ) 肾脏 疾病 ”肾脏 | 起 的 高 血压 ,是 症状 性 高 
血压 中 最 常见 的 一 种 .越过 50 和 5 以 上 的 慢性 肾脏 疾病 
(CCKD) 患 者 在 其 营 个 病程 中 出 现 高 在 谎 , 称 为 又 性 高 血 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





人 | 性 峭 盏 肾炎 ,妊娠 高 血压 综合 征 ,先天 性 内脏 病变 (多 恬 邮 、 


马蹄 肾 、 晴 发 育 不 全 ) , 肾 结核 , 肾 结 石 , 肾 肿 瘤 , 继 发 性 肾脏 
病变 (各 种 结缔 组 织 疾病 糖尿 病 性 肾脏 病变 、 晴 淀粉 样 变 、 
放射 性 肾炎 .创伤 和 小 尿道 阻塞 所 致 的 肾脏 病变 ) 等 ;加 肾 
血管 病变 :如 肾 动 脉 和 肾 静 脉 狭窄 阻塞 (先天 性 畸形 .动脉 
粥 样 硬化 ,炎症 ,血栓 、 肾 蒂 扭转 );@ 肾 周围 病变 ;如 炎症 、 
脓肿 .肿瘤 ,创伤 .出血 等 。 

(二 ) 内 分 泌 疾病 ”肾上腺 皮质 疾病 ,包括 皮质 醇 增 多 
症 ( 库 欣 综合 征 )、 原 发 性 醛固酮 增多 症 、 伴 有 高 血压 的 肾 上 
腺 性 变态 综合 征 和 肾上腺 艇 质 的 哮 铬 细胞 瘤 ,肾上腺 外 的 
哮 铬 细胞 肿瘤 都 能 引起 症状 性 高 血压 。 其 他 内 分 泌 性 的 症 
状 性 高 血压 包括 腺 垂体 功能 亢进 ( 肢 端 肥大 症 ) .甲状腺 功 
能 亢进 或 低下 ,甲状 劳 腺 功能 亢进 (高 血 钙 ) .类 癌 和 绝经 其 

(三 ) 血管 病变 “如 主动 脉 缩 窗 、 多 发 性 大 动脉 炎 等 。 
主要 引起 上 歧 血 压 升 高 。 

(四 ) 使 用 导致 血压 增高 的 各 种 药物 ”包括 ; 激素 
类 ;四 麻醉 剂 与 毒品 ;@ 影 响 交 感 神经 系统 的 药物 ;@ 抗 抑 
俘 药物 ;@ 其 他 :如 非 省 体 类 消炎 药 (NSAIDs)(Cox 2 抑制 
剂 , 布 治 芬 ) .中 草药 等 。 

(五 ) 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 征 (OSAHS) 
睡眠 呼吸 暂停 综合 征 (OSA) 与 高 血压 密切 相关 ,不 仅 可 作 
为 血压 正常 个 体 将 来 发 生 高 血压 的 预测 内 子 ,而 且 是 顽固 
性 高 血压 的 常见 原因 。 

(六 ) 颇 内 疾病 ” 颅 内 肿瘤 、. 脑 炎 、 颅 脑 创 伤 等 引起 颅 
内 压 增高 者 , 均 可 引起 高 血压 。 
























































【病理 和 发 病 机 制 】 

肾 性 高 血压 主要 发 生 于 肾 实 质 病变 和 肾 动 脉 病变 。 前 
一 类 肾脏 病理 解剖 的 共同 特点 是 : 肾 小 球 玻璃 样 变 性 . 间 质 
组 织 和 结缔 组 织 增生 、 肾 小 管 萎缩 和 肾 细 小 动脉 狭窄 。 说 
明 肾 胜 既 有 实质 性 振 也 有 血液 供应 不 足 这 两 种 情况 同时 
人 存在 ,后 者 为 肾 内 [ 管 病变 所 引起 。 后 一 类 则 病变 在 肾 动 
脉 , 主 要 引起 肾脏 血 流 减少 而 造成 肾脏 缺 血 。 在 以 上 
病变 造成 肾 缺 血 缺 氧 的 情况 下 ， 肾脏 可 以 分 泌 多 种 增高 
不 的 因子 ,主要 是 肾 小 球 劳 细 胞 分 小 大 量 肾 崇 。 过 多 的 血 
管 紧张 素 且 通过 楼 缩 血 管 作 用 、 刺 激 醛固酮 分 泌 导致 水 
钠 灌 留 和 兴奋 交感 神经 系统 使 血压 。 此 外 ,氧化 应 激 
反应 独立 于 肾 素 血管 紧张 素 -醛固酮 (RAA) 系 统 之 外 而 发 
探 着 缩 血管 、 升 高 血压 的 作用 。 高 血压 反 过 来 又 可 引起 肾 
细小 动脉 病变 .加重 肾脏 缺 血 。 这 样 互 相 影 响 使 血压 持续 
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皮质 其 增多 症 ( 库 欣 综合 征 ) ,又 被 分 为 ACTH 依赖 性 
与 直 ACTH 依赖 性病 因 所 引起 。 前 者 是 下 丘脑 -垂体 或 垂 
体 以 外 的 弓 丝 (如 直 由 有 睁 .小 细胞 肺 交 、 支 气管 或 胸腺 良 
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性 肿瘤 ) 分 泌 ACTH 样 物质 刺激 肾上腺 皮质 增 生 ; 和 
多 数 是 源 于 肾上腺 皮质 自身 发 生 肿 瘤 ( 如 肾上腺 腺 瘤 , 皮 上 
志 节 或 小 结 节 样 增生 ); 上 述 病 央 均 可 以 
腺 肉瘤 .肾上腺 大 结 节 或 小 结 本 
使 调节 糖 类 和 起 类 的 肾上腺 皮质 激素 分 泌 增多 , 导 和 化 水 钠 
se 经 外 胚层 的 肿瘤 ,通过 释放 过 
量 儿 茶 酚 胺 和 众多 具有 生理 作用 的 活性 肽 而 引起 吊 者 血压 
:发 性 或 持续 性 增高 。 值 得 注意 的 是 ,大 约 有 10% 古 者 的 
阵 发 性 或 持续 性 增高 。 值 得 衬 
肿 冯 是 沿 着 交感 神经 节 散 发 于 肾上腺 以 外 的 ,包括 腹部 、 颈 
部 、 纵 隔 、 胶 胱 以 及 体内 任何 部 位 。 
原 发 性 醛固酮 增多 症 由 于 肾上腺 皮质 增生 或 肿 冶 导致 
的 醛固酮 自主 性 分 记过 多 ,造成 肾 远 曲 小 管 排 钾 增 多 体内 
钠 和 水 小 留 , 进 而 使 有 效 血 容量 增加 和 高 血压 。 
肾上腺 性 变态 综合 征 的 高 血压 ,是 Cna 羟 化 酶 失常 臻 
11 去 氧 皮质 醇 及 11 去 氧 皮质 琐 增 多 的 结果 。 也 可 由 于 
Cr。 羟 化 酶 不 足 而 皮质 醇 及 性 激素 减少 ,11 去 氧 皮质 酮 \ 友 
质 酮 及 醛固酮 分 沁 增 多 所 致 。 
甲状 旁 腺 功能 亢进 患者 约 1/3 有 高 血压 ,与 该 病 血 各 
增高 引起 肾 结 石 . 肾 钙 质 沉积 ` 间 质 性 肾炎 、 慢 性 坚 重 痛 
炎 等 肾脏 病变 有 关 。 血 钙 增高 对 血管 也 有 直接 的 收缩 作 
用 。 有 些 患 者 的 高 血压 在 血 钙 纠 正 后 消失 。 腺 垂体 功能 
亢进 症 和 糖尿 病 中 ,高 血压 较 无 此 种 疾病 的 人 群 中 多 数 
倍 。 绝 经 期 综合 征 的 高 血压 可 能 与 卵 梨 功能 减退 , 雌 激 
素 对 大 脑 皮质 .自主 神经 中 要 的 调节 和 对 垂体 的 抑制 减 
先天 性 主动 脉 缩 窗 和 多 发 性 大 动脉 炎 , 可 在 主动 脉 各 
段 造成 狭 窗 , 如 狭窄 发 生 于 主动 脉 妃 的 未 部 至 腹 主 动脉 分 
又 之 间 , 其 所 引起 的 体循环 血 流 变化 可 使 下 肢 血 液 供应 减 
少 而 血压 降低 ,大 量 血 液 主 要 进入 狭窄 部 位 以 上 的 主动 脉 
号 的 分 支 ,因而 头 部 及 上 肢 的 血液 供应 增加 而 血压 升 高 
由 于 狭窄 部 位 以 下 的 降 主动 脉 与 腹 主 动脉 供血 不 足 , 上 且 肾 
动脉 的 血液 供应 也 不 是 , 遂 使 肾脏 缺 血 的 因素 亦 参 与 了 这 
类 疾病 高 血压 的 形成 。 
OSA 表现 为 睡眠 中 上 呼吸 道 反 复发 生 的 机 械 性 阻 
蹇 ,其 中 至 少 有 半数 人 血压 增高 ,经 手术 或 经 典 持 续 气 首 
正 压 治疗 血压 可 下 降 。 本 症 不 仅 可 通过 心血 管 反射 性 调 
节 机 制 的 损伤 和 血管 内 皮 功 能 障 但 引 运 相当 一 部 分 患 
者 血 计 增高, 而且 可 通过 兴奋 交感 神经 、 氧 化 应 激 , 炎 证 
和 内 皮 功 能 障碍 等 机 制 对 心血 管 功能 和 结构 产生 有 害 


< 





















































影响 。 


许多 药物 可 以 引起 或 加 重 高 血压 。 免 疫 抑制 剂 如 环 地 
系 和 皮质 激素 可 使 高 达 80 欠 的 接受 器 官 移植 者 血 卜 升 高 。 
非 省 体 类 抗 炎 药 和 COX-2 抑制 剂 通过 其 抗 悄 脏 前 人 询 腺 素 
的 作用 使 血 订 增高。 高 原 病 伴 有 的 高 血 谎 , 主要 与 高 原 气 
上 讨 及 氧 分 庄 低 敏 组 织 缺 气 有 关 ， 












【临床 表现 】 





玉 的 临床 表现 主要 是 有 关 原 发 病 的 症状 和 
其 中 的 表现 之 一 。 

继 发 性 L 压 患者 的 血压 特点 可 与 高 血压 相 类 似 , 但 
又 各 有 自身 的 4 细胞 瘤 患 者 的 血压 增高 常 为 阵 
发 性 , 伴 有 面色 苍白 或 潮红 、 出 汗 、 心 怪 等 交感 神经 兴奋 的 
症状 ,在 发 作 间 期 血压 可 以 正常 ,甚至 因 体位 性 低 血压 而 发 
生 泽 胶 , 但 是 也 可 能 表现 为 持续 性 高 血压 ,并 无 血压 又 升 的 
现象 。 而 主动 脉 缩 宗 叫 者 的 高 血压 可 仅 限 于 上 肢 , 本 病 的 
特点 常 是 上 上 肢 血 压 高 而 下 肢 血 压 不 高 或 降低 , 且 上 上肢 血 压 
高 于 下 肢 , 形 成 反常 的 上 下 肢 血 压 差别 (正常 平 卧 位 用 常规 
血压 计 测 定时 下 肢 收 缩 压 读数 较 上 肢 高 20 一 40mmHsg) 。 
测量 血压 可 发 现 双 上 肢 血 压 之 间或 上 肢 与 下 肢 血 压 差 距 较 
大 ( 盖 20mmHg) 。 














标点 。 如 哮 氏 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

对 于 下 列 高 血压 患者 应 考虑 继 发 性 高 血压 的 可 能 : 
攻 规 病史 、 体检 和 实验 室 检 查 提示 患者 有 引起 高 血 让 的 
:疾病 存在 ; 人 0 之 后 开始 出 现 高 血 
杀身 压 起 病 突 多 :程度 严重 且 进 展 急剧 ,或 
总 血压 患者 原来 良好 的 血压 突然 恶化 ,难以 找到 其 他 
原因 ;图 顽固 性 或 难 治 性 高 血压 ( 即 患者 已 经 使 用 三 种 或 
以 上 适当 剂量 的 抗 高 血 讨 药物 且 服药 依从 性 良好 ,但 血 
压 仍 不 能 达到 靶 目 标 ); 国 靶 器 官 损 ,与 高 血压 不 
相称 , 宜 进 行 深 入 仔细 的 病史 询问 ， 体格 检查 和 必 要 的 实 
验 室 检查 。 

在 病史 询问 中 ,应 特别 注意 询问 各 种 肾脏 病 、 泌 尿道 感 
lL 尿 史 、 峭 脏 病 家 族 史 ( 多 变 肾 ) ,有 无 发 作 性 出 汗 、 头 
3 焦虑 不 安 ( 嘲 铬 细胞 瘤 ) ,肌肉 无 力 和 抽 搞 发 作 ( 原 发 性 
科 固 酮 增多 症 ? 等 。 体 检 中 注意 有 无 皮 有 质 醇 增多 症 的 外 表 
:有 无 扣 及 前 大 的 Ds od a 
入 商 血压 ) 心 前 缩 罕 或 
9 sgt te 弱 、 



















染 和 
































主动 汉 、 延 

杂音 ,下 歧 动脉 竺 降低 (主动 脉 缩 定 或 3 oy 神 
中 性 皮肤 至 ( 哮 铬 细胞 瘤 ) 等 的 体征 包括 有 

El 脉 杂 音 ; 运 动 或 感觉 缺失 ;眼底 异常 ; 心 尖 捕 动 异常 





-; 肺 部 哆 将 ;重力 性 水 肿 和 外 周 血管 病变 的 体征 。 
: 验 室 检查 外 ， 根据 不 同 的 病因 选 作 下 列 实验 室 检 
查 项 目 ; 游离 是 状 腺 激素 (FT3、FT4) .甲状腺 刺激 素 
(TSH) ,甲状 旁 原 激素 ,血浆 肾 崇 、 血 管 紧 张 素 、 醛 回 前 、 皮 
质 醉 \ 儿 茶 酚 上 胺 ,经 胸 超 声 心动 图 和 主动 脉 伐 共振 成 像 
CMRD ,性 血 管 BB 型 越 声波、 影 (MRA) 或 X 线 电 
子 计算 机 断层 扫描 (CT) 造 影 (CTA) ,肾上腺 也 型 超声 波 或 
少 层 CT 或 核 索 检 查 等 。 

(一 ) 肾 实 质 性 疾病 











上 党 - 


肾 实 质 性 高 血压 是 最 常见 的 高 
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血压 类 型 , 占 继 发 性 高 血压 的 50% 
肾炎 最 为 常见 .其 他 包括 结构 性 肾病 和 梗阻 性 并 
患者 中 多 净 肾 亦 较为 常见 。 因 此 .应 对 所 有 高 血压 患者 市 
诊 时 进行 尿 常 规 检 查 . 以 筛 查 除外 肾 实质 性 高 血压 .同时 进 
行 尿 微 量 白 蛋白 / 尿 肌 醋 以 及 血 肌 栈 检查 并 合算 肾 小 球 滤 
过 率 , 评 估 肾 功能 分 期 。 目 前 超声 检查 在 肾脏 的 解 训 诊 断 
方面 几乎 已 经 完全 取代 了 静脉 肾 孟 造影 .可 以 提供 有 关 好 
脏 大 小 和 形态 、 皮 质 厚 度 . 有 无 泌尿 道 梗阻 和 肾脏 肿块 的 所 
有 必要 的 解剖 学 资料 。 功 能 方面 的 筛选 试验 包括 尿 盘 和 白 、 
红细胞 .白细胞 和 血 肌 醋 浓度 。 应 当 对 所 有 高 血压 患 才 进 





一 70 兴 . 
























行 这 些 检查 。 
(二 ) 肾 血管 性 高 血压 ”家 血 
血压 的 第 二 位 原因 , 系 由 地 尖 相 起 型 肾 动脉 主 支 人 








罕 , 导 致 上 缘 脏 血 流 灌注 降低 而 引起 高 血压 。 绝 大 多 数 
(90%) 的 狭窄 病变 是 动脉 粥 样 硬化 所 致 , 即 老年 人 涌 动 脉 
狭窄 多 为 动脉 粥 样 硬化 所 致 。 在 我 国 .大 劲 脉 炎 是 年 轻 人 
肾 动 脉 狭窄 的 重要 原因 之 一 。 纤 维 肌 性 发 育 不 良 在 较 少 
见 。 突 然 发 生 或 加 重 、 难 治 的 高 血压 提示 肾 动脉 狭窄 的 存 
在 。 el 腹部 血管 杂音 .自发 性 低 血 钾 
和 肾 功 能 进行 性 减退 。 彩 色 多 普 勒 超声 (CDUS) 能 够 发 现 


肾 动 脉 狭窄 尤其 是 接近 血管 开口 处 的 病变 .不 失 为 首选 秘 
查 肾 动脉 狭 罕 的 方法 。 肾 动脉 血管 造影 虽然 是 确诊 肾 动 脉 






狭窄 的 " 金 标准 ”, 但 是 为 一 种 创伤 性 检查 . 故 不 应 作为 首选 
的 诊断 方法 。 以 外 造影 剂 进 行 MRA 诊断 肾 动脉 狭 窗 的 阳 
性 似 然 比 为 13. 9, 阴 性 似 然 比 为 0.03. 与 CTA 诊断 肾 动 脉 
狭窄 的 准确 性 相似 (阳性 伺 然 比 为 13.4. 阴 性 似 然 比 为 
0.06) ,但 MRA 无 放射 线 损 伤 ; 且 不 和 济 对 性 功 
能 异常 的 患者 亦 无 对 比 剂 肾病 的 危险 .虽然 诊断 的 敏感 性 
和 特异 性 可 能 略 有 下 降 。 
{ 三 ) 嗜 铬 细胞 瘤 ” 哮 铬 细胞 痛 是 一 种 少见 的 继 发 性 

高 血压 的 病因 , 约 占 所 有 继 发 性 高 血压 患者 的 0.5%. 可 为 
遗传 性 或 获得 性 。 嗜 铬 细胞 瘤 患 者 约 70 哇 有 高 血压 .为 稳 
et 1 汗 、 心 怪 和 苍白 等 症状 ); 超过 
50 站 患者 在 阵 发 性 血压 增高 的 间歇 期 可 出 现 { 位 性 I 
庄 。 因 此 .对 于 高 血压 患者 若 发 生体 位 小 
压 药物 治疗 过 度 的 基础 上 .需要 着 重 考 虚 嗜 锯 引 细 1 有 奖 的 辣 
于 嗜 铬 细胞 瘤 明 显 增加 患者 发 生 心 血管 事件 的 风 
险 , 且 大 部 分 高 血压 在 手术 切除 肿瘤 后 得 以 根除 .因此 明确 
该 病 的 诊断 极为 重要 。 应 当 首 先进 行 生 化 检测 以 获得 支持 
诊断 的 依据 。 血 浆 游 离 3 四 气 显 芭 芋 腺 索 具 有 相对 高 的 
人 与 特异 性 (89%5). 阴 性 似 然 比 接近 0, 被 认为 
是 可 以 用 来 排除 嗜 铬 细胞 况 的 最 住 筛 选手 段 。 千 临床 怀疑 
噶 铬 细胞 瘤 的 患 才 血 业 3 由 和气 是 内 二 腺 素 浓 度 赴 过 正常 
上 限 二 倍 以 上 . 则 患 的 可 能 性 几 近 1005 ;大患 省 
血浆 3- 甲 气 基 肾上腺 素 浓 度 超过 正常 上 限 但 低 于 于 限 秆 
的 4 售 . 则 应 进一步 检测 血浆 儿 茶 酚 胺 与 自 3 四 氧 是 肾 1 
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] 腺 素 的 儿 茶 酚 胺 代谢 物 浓度 ,联合 可 乐 定 抑制 试验 幼 助 诊 。 “(给 予 激素 4 天 不 能 使 血浆 醋 
| 断 ; 给 予 可 乐 定 后 血浆 儿 茶 酚 胺 水 平 显著 下 降 被 视 为 可 乐 ”水 况 脉 输 注 试验 .口服 气 化 钠 负 荷 
- 定 抑制 试验 阴性 。 一 旦 做 出 定性 诊断 后 ,还 澳 et 制 试 验 ,可 以 采用 其 中 任 一 种 方法 

诊断 。95 兴 位 于 肾上腺 附近 , 因 和 党 为 体积 较 天 的 肿瘤， 阳性 的 患者 ,还 应 该 接受 肾上腺 薄 层 
有 时 可 通过 超声 波 检查 而 被 发 现 。CT 和 MRI os 腺 皮质 癌 。 ye 
检查 手段 (敏感 性 98% 一 10086) .52 工 标记 放射 性 核 素 扫描 (六 ) 主动 脉 缩 春 ”先天 性 主动 脉 缩 窗 或 多 
技术 具有 较 高 的 诊断 特异 性 ,能 够 弥补 CT 或 MRI 特异 性 脉 炎 引 起 的 降 主动 脉 和 腹 主 动脉 狭窄 
低 的 不 足 。 近 期 研究 表明 绝 大 多 数 哮 馈 细胞 辣 均 可 以 报 。 增高 ,在 J EE 患者 中 ,主动 脉 


取 “ 氟 2 脱氧 -DD 葡萄 糖 (*F-FDG), 因 此 使 用 * F-FDG 正 。 后 的 第 二 位 病因 。 先 天 性 主动 脉 缩 寄 还 1 


辣 王 水 平话 至 阅 值 以 下 )、 盐 
> 以 及 卡 托 普 利 抑 
| ee 汉 验 



























































电子 发 射 断层 扫描 技术 (PET) 在 评估 成 人 哮 细胞 瘤 或 副 缺陷 (如 室 间隔 缺损 、 动 脉 导管 未 财 、 二 叶 式 = 脉 游 , 二 人 尖 

神经 节 瘤 方面 具有 明显 优势 。 汰 或 主动 脉 淤 狂 。 由 于 儿童 胸 壁 较 游 ,经 胸 趋 声 
(四 ) 皮质 酵 增 多 症 ( 库 欣 综合 征 ) 高 血压 在 本 病 十 心动 图 足以 作为 该 诊断 工具 。 对 于 成 年 人 ,胸部 X 

分 常见 , 约 占 80 小。 需要 对 以 下 患者 进行 库 欣 综合 征 的 得 映 片 无 特异 性 放电 做 从.NMRI 日 着 成 为 一 种 常用 而 有 价值 

查 : 四 具有 与 年 龄 不 相符 的 某 些 特征 (如 高 血压 . 峙 质 朴 。 ”的 影像 学 检查 。 

松 ) ;加 出 现 库 欣 综合 征 的 典型 体形 ;@ 存 在 与 坚 上 腺 腺 痛 (七 ) 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 又 称 阻塞 性 唾 距 呼吸 暂 





共存 的 肾上腺 意外 瘤 。24 小 时 屎 氧化 可 的 松 浓度 .过 夜 ” 停 综合 征 (OSA) ,是 一 种 值得 ; 重视 的 继 发 
lmg 地 蛤 米松 抑制 试验 和 午夜 夜 血 消 可 的 松 浓度 ,推荐 作为 因 , 尤 其 是 对 于 40 一 59 岁 的 高 血压 患者 。 
第 查 库 欣 综合 征 的 首选 方法 。 此 于 屎 氧化 可 的 松 浓度 的 变 诉 打扫 以 及 白天 嗜睡 , 伴 睡眠 时 呼吸 暂停 等 和 
漠 较 大 ,至少 需要 收集 2 次 标本 进行 测定 。 此 外 ,2 天 小 剂 。 OSA 的 可 能 。 对 肥胖 者 ,特别 是 伴 有 难 治 : 
量 地 塞 米 松 抑制 试验 (每 6 小 时 给 
检测 2 天 试验 中 第 二 天 尿 所 化 可 的 松 水 平 ,也 可 以 作为 初 相 陷 闭 引起 呼吸 气流 停顿 的 反复 发 生 . 氧 亿 和 庶 下 降 , 
入 去 ;晚近 也 有 采用 后 半夜 血清 或 唾液 氧化 可 的 松 作 呼吸 监测 是 诊断 的 主要 工具 ;在 上 述 检查 费用 或 仪器 条 
为 诊断 的 更 简单 指标 。 经 过 过 夜 Img 地 赛 米松 抑制 试验 件 受 限 的 情况 下 ,临床 评价 工具 (如 Epworth 睡眠 硕 表 、 唾 
( 夜 11 时 给 予 lmg 口服 ), 若 患者 血清 可 的 松 水 平 超 ; 


超过 眠 呼吸 暂停 评分 ) 也 能 够 诊断 中 让 《阻塞 人 
50nmol/L(18ng ml 或 1. 8nmg/dlD) . 则 提示 库 欣 综合 征 。 由 停 的 患者 。 由 于 OSA 可 使 患者 正 
于 一 酒 ,严重 抑郁 .重度 肥 j 胖 甚 至 糖尿 病 患者 均 可 能 存在 功 损 , 故 对 于 动态 血压 监测 显示 为 “ 韭 构 gi 
能 性 的 可 的 松 高 因此 .在 鉴别 库 欣 综合 征 与 可 呼吸 监测 。 
家 要 采用 -- ee 在 方 
mi owt 号 本 地 塞 米 松 - 促 肾 上 腺 皮质 激 索 释 
验 以 及 影像 学 检查 , 妇 肾上腺 CT 友 焉 体 MRI 等 
(五 ) 原 发 性 醛固酮 增多 症 先前 以 为 原 发 
增多 症 (PA) 是 引起 继 发 性 高 血 太 的 少见 原因 ， 约 不 到 1 
的 高 血压 患者 ; 随 着 站 血浆 荆 固 酮 浓度 与 血浆 最 素 i 性 比值 让 治疗 。 
CPAGC4APRA) 或 血浆 酶 问 珊 与 肾 素 比 (/ ARR) 广 泛 应 用 于 该 有 关 肾 血管 性 高 血压 的 治疗 ,日 前 认为 血 运 重建 的 指 
疾病 的 第 查 ,目前 认为 6% 一 10% 的 总 筷 血 庄 患 者 可 能 是 由 tee 总 血压 , 斋 固 性 高 血压 ,时 患者 
于 了 A 所 敏 ,而 PA 也 成 为 继 发 性 高 血压 最 常见 的 原 国 。 计 药 物 治疗 ;四 慢性 肾 切 能 


你 病因 方面 ,30%PA 为 肾上腺 腺 癖 ( 多 见于 女性 ,男女 比 难 治 性 心力 衰 疝 或 难 治 | 
例 为 1: 2),70% 为 肾上腺 皮质 增生 (多 见于 男性 ,男女 比 :企管 重建 更 多 选用 ;出 于 
例 为 4 1 : 军 见 的 是 最 上 腺 1 而 被 普 过 0 人 民 吓 ee 青年 人 ,血管 成 形 术 成 功 
是 筛 碍 PA -种 最 可 靠 方 法 ,然而 -此 | [ 高 而 操作 并 发 症 发 生 率 较 低 ， 尤其 考虑 到 年 轻 女 性 在 妊 
ARK 测定 结果 .用 降低 ARR 诊断 PA 的 敏感 性 和 特异 We RAS 抑制 如 目前 大 多 数 临 人 师 
慰 。 只 有 少数 患者 (9 终 一 37 思 ) 在 在 低 钙 血 辣 . 因 此 血清 赞成 将 血管 成 形 术 作为 治疗 年 轻 女 性 汉 血 
名 的 检测 是 不 应 青 作 为 PA 首选 或 重 在 试 难 : 震 。 选 措施 ;经 过 血管 内 介入 治疗 获得 血压 水 平 改 
览 明 从 的 是 ,ARR 增 入 并 不 能 诊断 PA, 应 沪 进 一 步 通过 达 50% 以 上 .但 其 中 术 有 后 不 害 降 不 药物 凋 血 压 卜 | 
队 国 天 抑制 武 玲 计 实 或 排除 PA 了 欧洲 内 分 沙 学 会 临床 个 是 0%。 击 对 动脉 剖 样 硬化 性 病变 , 术 后 6 个 月 旦 狂 寄 
洋 贱 指南 推荐 二 促 第 用 方法 :包括 租 拨 可 的 松 抑制 试验 发生 率 可 高 达 16% 一 48%, 和 用 动脉 狭 案 的 解除 与 术 后 血 





LL 庄 者 亦 应 
人 了 0. 5mg, 口服 其 8 次 ) 疑 及 本 症 的 存在 。 鉴 于 本 病 的 特点 是 睡眠 中 上 呼吸 道 吸 气 











































如 :午夜 









:高 :其 原 发 病 。 对 原 发 
病 不 能 根治 手术 或 术 后 血压 仍 高 者 , 除 采用 其 他 针对 病因 


的 治疗 外 ,对 高 血 庄 可 按 治疗 原 发 性 高 血压 的 方法 进行 降 
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压 的 正常 化 并 无 良好 关联 ， oe 中 者 . 血 ; 









显示 ， ie 所 
在 血压 控制 率 和 心血 管 死亡 发 生 率 方面 与 血 运 
相似 ,提示 并 非 所 有 肾 动 脉 狭窄 的 患者 均 需 要 血 运 重建 。 
如 果 肾 功能 正常 .血压 得 到 控制 . 肾 动脉 狭 罕 不 严重 ,或 高 
血压 病程 较 长 , 则 首选 药物 治疗 。 由 于 动脉 强 样 硬化 病变 
有 进展 的 高 度 危 险 ,仍然 需要 强化 生活 方式 的 改变 .小 剂 其 
阿司匹林 、 他 汀 类 药物 和 多 种 降 压 药 治疗 。 如 无 双 侧 肾 动 
脉 狭 罕 ,使 用 ACE 抑制 剂 或 ARB 可 以 改 各 二 富 忆 中 和 心 
血管 的 预后 ,主要 危险 是 狭窄 后 部 位 血 流 灌 注 显 若 减少 导 
致 的 肾 功能 急性 恶化 和 血清 肌 醋 增高 ,但 血清 肌 醋 的 变化 
在 撤 药 后 恢复 正常， 
嗜 馈 细胞 瘤 的 治疗 是 切除 肿瘤。 
对 原 发 性 醛固酮 增多 症 ,通过 上 股 腔 镜 切除 腺 瘤 . 术 前 给 
予 醛 固 酮 持 抗 药 ( 如 螺 内 酯 和 依 普 利 酮 )。 对 肾上腺 增生 
全 予 醛 固 酮 持 抗 药 治疗 。 
主动 脉 缩 窗 患者 在 手术 修复 或 安置 
竺 要 继续 服用 降 压 药 。 
睡眠 呼吸 暂停 综合 征 合并 高 血压 的 治疗 ,包括 肥胖 者 
减轻 体重 ,以 及 使 用 正 压 呼吸 装置 。 


附 : 低 血 讨 


低 血 压 一 般 是 指 成 人 收缩 压 二 90mmHg(12. 0kPa) 和 
舒张 压 写 50mmHg(6. 6kPa)。 

临床 上 , 低 血 压 表现 为 以 下 几 种 类 型 

(1 普通 型 低 血压 :患者 无 器 质 性 疾病 表现 ,但 多 次 测 
蓝 血 压 均 符合 低 血 压 标准 。 患 者 通常 无 自觉 症状 ,也 可 偶 
有 头 党 ,乏力 。 常 见于 瘦长 体形 或 体质 较 弱 的 女性 ,预后 
良好 。 

(2) 直立 性 低 血压 : 当 站 立时 ,由 于 静脉 回 心 血 流 2 
少 , 心 排 血 旺 下 降 , 血 压 降低 。 此 时 患者 出 现 头 尝 \ 心 必 
弱 \ 面 色 蔡 白 ,出 冷汗 。 平 卧 后 症状 能 迅速 缕 解 或 消失 。 这 
种 情况 多 见于 女性 , 常 发 生 在 饥 狐 、 疫 劳 或 炎热 环境 时 .也 
可 见于 利尿 剂 、 交 感 抑制 剂 使 用 时 。 

(3) 特 发 性 低 血 压 :患者 平 甲 位 时 血压 正常 ， 
血压 立刻 下 降 , 收 缩 压 和 舒张 压 下 降 达 30mmHg 和 
20mmHg 以 上 ,而 心率 无 改变 。 严 重 者 可 引 起 罕 威 . 


























支架 后 ,患者 可 能 





,但 站 立时 
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(4) et 可 见于 湖 攻 结核、 Re 


血 压 





(5) Muirhead 综 


合 征 :是 见于 严重 肾 功 能 不 全 患者 的 
一 种 新 的 综合 征 , 表 现 为 严重 且 持 久 的 低 血 压 , 患 者 神志 清 
晰 .但 虚弱 明显 。 其 发 生 与 肾 八 质 的 间 质 细胞 分 湾 的 一 禾 
中 性 脂 质 ( 肾 贰 质 素 ,medullipin) 有 关 。 肾 禾 质 素 经 肝脏 转 
化 后 具有 利尿 排 钠 、 扩 血管 的 作用 。 

低 血压 的 治疗 取决 于 低 血压 类 型 。 功 能 性 低 血 压 一 
般 不 需要 特殊 治疗 。 直 立 性 低 血 压 产 生 症 状 时 ,应 采取 
平 臣 位 。 特 发 性 低 血 压 患 者 可 选用 肾上腺 皮质 激素 治 
疗 .下肢 试用 绷带 或 弹性 长 袜 。 继 发 性 低 血 压 应 治疗 原 
发 疾病 。 


闪 


et 
.中国 高 血压 防治 指南 修订 委员 会 . 中 国 商 血 庄 防 治 指南 
2010 ws 中 华 心血 管 病 杂 志 ,2011,39(7) :579-616. 
2，Bonow RO,Mann DL, Zipes DP, ct al. Braunwald’s Heart 
Disease,9th ed. Elsevier Saunders, Philadelphia, 2011. 
3, Brunton LL,Chabner BA,Knollmann BC. Goodman & Gil- 





man’s The pharmacogogical basis of therapeutics, 12th ed. New 
York McGraw-Hill Medical,2011. 

4. Textor SC, Lerman L. Renovascular hypertension and is- 
23(11):1159-1169. 
5. Spyridopoulos TN, Kaziani K, Balanika AP. et al. Ultrasound 


chemic nephropathy. Am J] Hypertens,2010， 


as a first line screening tool for the detection of renal artery steno- 
sis:a comprehensive review. Med Ultrason,2010.12(3) :228-232. 

6. Chen H,Sippel RS,O’Dorisio MS,et al. The North Ameri- 
can Neuroendocrine Tumor Society consensus guideline for the di- 
agnosisand management of neuroendocrine tumors: pheochromoey- 
toma, paraganglioma,and medullarythyroid cancer. Pancreas. 2010. 
39:775-783. 

7. NorlelaSukor. Endocrine hypertension-Current understanding 
and comprehensive management review. Eur J Intern Med,2011.22(5)， 
133-440. 

8. Arlt W. A detour guide to the Endocrine Socicty Clinical 
Practice Guideline on case detection, diagnosis and treatment of pa 
tients with primary aldosteronism. Eur JEndocrinol,.2010.16243) 
135-138. 

9, Cianci R. Martina P. Borghesi F, et al. Revascularization 
versus medical therapy for renal artery stenosis: antihypertiensive 


drugs and renal outcome. Angiology,2011.62(1):92-90. 


上 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


第 十 章 


第 一 节 概 述 


心脏 瓣膜 病 (valvular heart disease, VHD) 是 指 由 于 先 
天 性 发 育 畸 形 或 各 种 获得 性 病变 (如 风湿 性 .退行 性 .感染 
等 ) 引 起 心脏 次 膜 ( 狼 叶 、 妥 索 及 乳头 肌 ) 和 (或 ) 周 围 组 织 发 

剖 结 构 或 功能 上 的 异常 ,造成 单个 或 多 个 淮 膜 急性 或 
慢性 狭 窗 和 (或 ) 关 闭 不 全 ,导致 心脏 血 流动 力学 显著 ; 
并 出 现 一 系列 的 临床 表现 。 我 国 的 心脏 辩 膜 病 主要 届 风 湿 
性 ,但 近 几 年 老年 性 退行 性 辩 膜 病 .特别 是 钙化 引起 的 主动 


















脉 激 狭窄 和 二 尖 瓣 反 流 的 发 [所 增加 。 
为 膜 病 的 诊断 主要 依靠 临床 评价 和 心脏 超声 。 心 脏 听 
诊 发 现 杂 音 往往 是 诊断 瘀 膜 病 的 第 一 步 ;任何 有 病理 






的 患者 都 应 进一步 行 心 脏 超声 检查 以 明确 或 除外 
诊断 ;对 于 确诊 辩 膜 病 的 患者 ,还 应 进一步 评价 病变 的 严重 
程度 ,随访 病变 进展 ,手术 时 机 和 和 手术 风险 .预防 心 内 膜 炎 。 


第 二 节 “二 尖 辩 狭 宪 









【病因 和 病理 】 
大 多 数 二 尖 瓣 狭窄 (mitral stenosis， MS) 是 由 风湿 性 
心脏 a Oe ey 单纯 MS 的 患者 有 风湿 热 病 


Wh 5 MS. 女 * 男 上 













bp 





员 届 i 星人 ar 或 交 此 较 性 及 活动 
时 增 厚 和 纤维 化 . 妥 索 和 乳头 肌 明 显 粘 

漏斗 状 , 活 动 明 显 受 

准时 和 镍 化 进一步 加 重 






同 程度 六 的 关闭 j 不 全 。 
原样 .可 引起 血栓 形成 和 栓塞 。 





心脏 洲 膜 病 


增 厚 和 (或 ) 钙 化 时 汶 叶 活动 受 限 导致 MS; 但 无 交界 精 连 ， 
是 凑 叶 增 厚 和 (或 ) 钙 化 以 淤 叶 底部 为 其 ,不 同 于 风湿 性 
MS 以 辩 缘 为 主 。 先 天 性 MS 较 少见 , 主要 是 激 下 狭 窜 。 
其 他 少见 病因 如 结缔 组 织 病 ( 系 统 性 红 班 狼疮 等 ), 浸 润 性 
疾病 ,心脏 结 节 病 ,药物 相关 性 沁 膜 病 等 ,表现 为 辩 叶 增 厚 
和 活动 受 限 , 极 少 有 交界 粘连 。 


【病理 生理 】 
正常 二 尖 辩 质地 灯 软 ,二 尖 狼 辩 口 面积 (mitral valve 








area,MVA) 约 4~6cm? 。 当 MVA 减 小 至 1.5 一 2. 0cm 时 
为 轻 度 狭 窄 ;1. 0~1. 5cm2 时 为 中 度 狭 窗 ; ,106m 时 为 重 





罕 。 狄 和 使 千张 期 血 流 由 左 心房 流入 左 心室 受 限 ， 在 
玉 力 (left atrium pressure, LAP) 增 高 , 左 之 间 讨 
差 增 大 以 保持 正常 的 心 排 血 量 ;LAP 增高 可 引起 肺静脉 和 

压 升 高 ,继而 扩张 和 浴血 。 当 MVA 二 1.5cnmm 
时 ,上 患者 欧 息 状态 下 无 明显 症状 ;但 在 跨 二 尖 汰 血 流 增多 或 
舒张 期 缩短 (体力 活动 ,情绪 应 激 、 感 染 、 媳 娠 、 心 房 同 动 
(atrial fibrilation,AF) 可 导致 LADP、 肺 静脉 和 肺 毛细 血管 
讨 升 黄 ,出 现 呼吸 困难 ,咳嗽 ` 发 绀 , 盐 至 钨 性 肺 水 肿 。 随 着 
MS 不 断 加 重 , 廊 息 状 态 下 心 排 血 太 也 降低 ;运动 后 心 排 血 
芷 不 增加 , 肺 小 动 j 脉 反应 性 收编 j 内 膜 增生 ,中层 
肥 点 ,导致 肺动脉 讨 上 升 , 肺 血管 阻力 升 高 本 ,机 休 通 过 增 加 
肺泡 基底 膜 厚度 、 增 加 淋巴 引流 、 增 加 及 血 人 
机 制 米 代 偿 肺 血管 病变 ,维持 较 长 的 时 庙 | 的 无 症状 或 轻 
微 症 状 期 。 但 是 长 期 的 肺 高 压 可 禾 右 心室 (right ventricle， 
RY) 肥厚 ,扩张 ,最 终 发 生 右 心室 衰竭 ,此 时 肺动脉 压 有 所 
降低 , 肺 循 环 血 流量 有 所 减少 , 肺 浴血 得 以 缓解 。 此 外 , 左 
心房 (left atriumyLA) 扩 大 易 致 AF, 快 速 AF 可 合 肺 毛细 
看 管 扩 力 二 升 .加 重 肺 洪 血 或 诱发 肺 水 肿 。 

































后 











【临床 表现 了 
(一 ) 症状 


蓝 约 亿 09~- 


风 心 病 MS 呈 渐 进 性 发 展 ,MVA 减 小 速 
0. 32emyz /年 。 早 期 为 一 较 长 (20 一 40 年 ) 的 组 
县 期 ,临床 上 症状 隐 著 或 不 明显 :病程 晚期 进展 迅速 ， 









第 十 章 ”心脏 办 膜 病 





寄 . 四 歧 玉 梢 亦 见 发 绀 。 儿 童 患者 可 伴 心 前 ， 
















一 旦 出 现 症状 ,10 ee E 有 好 可 可 丧失 活动 能 力 。 无 症状 的 
MS, 十 年 生 丰 1 现 严 重症 状 .10 年 生存 区 隆起 ;胸骨 左 绿 处 收缩 期 择 举 样 捕 动 ;胸骨 左 绿 第 3 肋 间 
仪 为 0~15%; 伴 和 重度 we E 的 MS ,平均 生存 时 间 不 必 湿 音 界 向 左 扩大 .提示 肺动脉 和 右 心室 (RV) 增 大 。 








发现 为 所 限 导 于 心 尖 区 的 舒张 中 晚期 低 
; 左 侧 苇 位 时 明显 .可 伴 有 舒张 期 
S51) 亢进， 呈 拍 击 样 ; 的 
司 或 心 尖 区 内 侧 闻 及 紧 跟 第 二 心 
而 响亮 的 二 尖 辩 开 闻 音 (opening 
是 隔膜 型 狭窄 的 前 叶 开 放 时 发 生 





天 衰 约 占 60% 一 70% 人 循环 心脏 听诊 


E、 急 性 肺 水 肿 ( 活 

AF 时 可 诱发 ) ,夜间 

咳 吴 、 痰 中 带 血 或 血 痰 ( 严 下 时 咯血 .急性 肺 水 肿 时 Ee 红 snap* OS) , 呼 气 时 明显 .是 
色 泡沫 样 痰 )、 ee 声 断 ,吞咽 困难 ); 右 心室 衰竭 做 颈 所 致 。 存 在 OS 和 拍 击 样 第 一 心音 ,高 度 提示 泌 膜 仍 
l 复 胀 、 恶 心 等 症状 ;部 分 患者 以 AF 和 血 ”有 一 定 的 柔顺 性 和 活 人 MS; 肺 高 压 

时 ,肺动脉 辩 区 第 (P2) 亢 进 、 分 型: 肺动脉 扩张 造成 


色 .口唇 轻 度 发 相对 性 肺 动 有 和 闭 不 全 时 .可 闻 本 Graham-Steel 杂音 . 






























* MV PYWt 
Vmax 274cmis 
Slope 317 cmls> 
Pt 254 ms 
MVA (Pht ) 0.87 cm 





图 16-10-1 


:气球 状 脱出 ( 实 线 箭头 ) ;该 患者 同时 合 
小 -开放 旦 鱼 日 状 , 二 维 描 记 MVA 为 
切面 CDEPIT 显示 舒张 其 路 : 上 








A 胸 竺 劳 左 宁 长 轴 切 耐 “ 维 图 像 显示 左 房 增 大 ， -从 
.可见 证 动脉 . 
区 M 型 想 声 显示 洲 叶 开放 
头 所 天 ) E. CW 
ERA: 有 心房 :RV: 有 心室 





并 主动 脉 识 到 





WU.7ecn 《〈 
根据 PHT 全 测 洲 1 面积 为 0. 87cm 





左 房 而 可 兄 血 流 沪 聚 现象 ( 诗 
AO: 主动 脉 ;工人 碳 心 房 :LV: 





lokt 





ea 即 胸骨 左 缘 第 2~4 肋 间 的 高 调 、 吹 风 样 ,递减 型 的 舒张 早 
on 中 期 杂音 , 沿 胸骨 
天 三 尖 瓣 关闭 不 全 时 ,可 在 三 尖 瓣 区 闻 及 全 收缩 期 吹风 样 杂 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





骨 左 缘 向 三 尖 因 区 传导 , 吸 气 时 增强 ;合并 














音 , 吸 气 时 明显 ,如 RV 显著 增 大 ,此 杂音 可 在 心 尖 区 闻 及 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 ” 左 心 缘 变 直 , 肺 动脉 主干 突出 , 肺 静 
脉 增 宽 ,右前 斜 位 钢 剂 透视 可 见 扩张 的 左 心房 (LA) 压 迫 食 
管 。LA 和 RV 明显 增 大 致 后 前 位 片 心 影 右 缘 呈 双重 影 , 肺 
门 影 加 深 , 主 动脉 号 较 小 。 左 心室 (LV) 一 般 不 大 。 左 心房 
压力 (LAP) 达 20mmHg 时 ,中 下 肺 可 见 Kerley B 线 。 长 期 
肺 淤血 后 含 铁血 黄 素 沉积 , 双 下 肺 时 可见 散 在 点 状 阴影 。 
老年 患者 常 有 二 尖 瓣 钙化 。 

(二 ) 心电图 检查 了 P 波 增 宽 且 呈 双 峰 形 ,提示 LA 增 
大 ;合并 肺 高 压 时 ,显示 RV 增 大 , 电 轴 右 偏 ; 晚 期 常 有 AF。 

(三 ) 超声 心动 图 检查 

1. 超声 心动 图 表现 ” 风 心 病 MS 者 二 维 超声 显示 辩 
膜 增 厚 变形 (图 16-10-1) ,回声 增强 ,交界 粘连 , 状 膜 开放 受 
限 ,早期 主要 累及 因缘 及 交界 , 辩 体 弹性 尚 可 , 短 轴 辩 口 呈 
鱼 口 状 ;长 轴 前 叶 开 放 呈 圆 顶 状 或 气球 样 ,后 叶 活 动 受 限 ; 
晚期 整个 状 叶 明显 纤维 化 ,钙化 ,瓣膜 活动 消失 , 辩 膜 呈 漏 
斗 状 , 腿 索 乳头 肌 也 增 粗 粘 连 、 融 合 挛 缩 。 
彩色 多 普 勒 血 流 显 像 (color doppler flow imaging,CD- 
FI 可见 舒张 期 经 二 尖 瓣 口 的 细 束 的 高 速射 流 ,在 LA 侧 可 
出 现 血 流 汇聚 ,在 LV 侧 出 现 五 色 镶 嵌 的 消 流 
is se wave, PW) 呈 舒张 期 灌流 频 i 
续 多 普 勒 (continous wave,CW) 显 示 舒 张 期 跨 辩 峰 值 流速 
(Vmax) 升 高 ,压力 减 半 时 间 (pressure half-time, PHT ) 延 
和 , 跨 二 尖 辩 峰值 压 差 (peak pressure gradient， PPG) 及 平 
风 压 差 (mean pressure gradient, MPG) 升 高 。 

其 他 间接 征象 包括 :LA 增 大 ,合并 AF 更 加 明显 ;LA 
内 血 流 洪 滞 ,自发 显影 呈 云 雾 状 或 伴 血栓 形成 。TEE 对 检 
测 LA 自发 显影 及 血栓 更 敏感 。 左 心室 (left ventricle, LV) 
内 径 “或 因 充 鳃 不 足 而 偏 小 ,收缩 活动 正常 。 由 三 尖 因 
反 流 估 测 肺动脉 收缩 压 (pulmonary arterial systolic pres 
sure,;PASP) 明 显 升 高 ,可 伴 右 房 室 和 肺动脉 扩 张 。 

2，MS 的 定量 评估 和 分 级 ( 表 16-10-1) “常用 的 定量 
彰 标 包括 二 维 直 接 描 记 MVA、MPG 及 PHT, 二 维 直接 描 
记 MVA 是 首选 指标 ;还 应 结合 瓣膜 的 形态 及 活动 度 .LA 
六 大 程度 .肺动脉 压 等 指标 综合 判断 。 
















































表 16-10-1 二 尖 辩 狭窄 严重 程度 分 级 
轻 中 重 
MPG(mmHe) 近 S 5 一 10 >=10 
PASP(mmHeg) <30 30~50 二 50 
MVA(cm’) m 1 =< 
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诊断 与 鉴别 诊断 】 

天 型 的 心脏 杂音 及 超声 心动 图 表现 可 明确 诊断 。 超 声 
有 助 于 与 各 种 原因 导致 的 功能 性 MS、LA 锋 液 瘤 、 三 尖 因 
狭窄 以 及 原 发 性 肺 高 压 鉴别 。 


【并 发 症 】 

(一 ) 心律 失常 房 性 / 风机 客人 
久 性 AF。AF 可 降低 心 排 血 量 ,诱发 或 加 重心 力 误 竭 , 并 
改变 杂音 的 强度 。 

(二 ) 充血 性 心力 衰竭 和 急性 肺 水 肿 见于 50%% 一 
75% 的 患者 ,为 本 病 的 主要 死亡 原因 。 急 性 肺 水 肿 是 重度 
MS 的 急 重 并 发 症 , 多 见于 剧烈 体力 活动 ,情绪 激动 ,感染 、 
突 发 心动 过 速 或 快速 AF 妊娠 和 分 娩 时 。 

(三 ) 栓塞 ”以 脑 栓塞 最 常见 , 亦 见于 外 周 ,80% 有 
AF。 检 子 多 来 自 左 心 耳 。 右 心房 来 源 的 栓 子 可 造成 肺 检 
塞 或 肺 梗死 。 

(四 ) 肺 部 感染 ”肺静脉 压 增高 及 肺 浴 血 导 致 易 发 肺 
部 感染 ,并 可 诱发 心力 衰竭 。 

(五 ) 感染 性 心 内 膜 炎 ” 较 少 见 。 


(一 ) 随访 无 症状 的 重度 MS 经 皮球 到 二 人 尖 轨 扩 张 
术 (percutaneous balloonmitral commissurotomy,PBMC) 术 
后 患者 应 每 年 临床 随访 和 心脏 超声 检查 ,一 旦 出 现 证 状 应 
及 早 手术 /介入 干预 ;中 度 MS 每 1 一 2 年 随访 心脏 超声 ; 轻 
度 MS 每 3 一 5 年 随访 心脏 超声 。 

(二 ) 药物 治疗 ”避免 过 度 的 体力 劳动 及 剧烈 运动 ; 青 
少年 患者 应 控制 风湿 活动 ;控制 心 训 ; 合 并 AF 时 ,控制 室 
率 及 抗 汝 治疗 , 犹 窄 解除 前 复 律 效果 差 。 罕 性 心律 如 有 血 
栓 病 史 \ 发 现 LA 血栓 、LA 明显 扩大 ( 盖 50mm) 或 经 食管 
超声 心动 图 (transoesopheal echoccudiography, TEE) 显示 
LA 自发 显影 时 也 建议 抗 凝 治疗 

(三 ) 介入 和 手术 治疗 “ 指 征 ,MVA 1 cm 时 通常 
不 考虑 干预 。MVA 到 1. 5cm? 时 ,是 否 干预 及 干预 方式 的 
选择 到 决 于 患者 的 症状 临床 和 加 腊 解 章 条 件 、 其 他 注 腊 病 
变 、 外 科 手 术 风 险 、. 有 无 介入 手术 的 条 件 和 经 验 。 症 状 可 疑 
时 运动 负荷 试验 有 助 于 临床 决策 。 

治疗 方法 及 选择 :分 为 外 科 手 术 ( 闭 式 交界 分 离 术 、 直 
视 下 交界 分 离 术 和 二 尖 辩 置换 术 ) 及 PBMC。 当 瓣膜 解剖 
合适 时 ,PBMC 能 使 MVA 扩大 至 2. oem 以 上 ,有 效 地 改 








少 临 床 症状 ,具有 安全 ,有效 ,创伤 小 ,康复 快 等 优点 ,已 取 
代 了 外 科 交 界 分 离 手术 。 有 症状 的 MVA< 一 1. 5em 的 患 
请 评 训 和 临床 条 件 合适 时 ,PBMC 为 首选 治疗 方 


式 。 PBMC 后 再 狭窄 ,如 仍 以 交界 粘连 为 主 .临床 情况 良 
好 .无 禁忌 证 时 也 可 尝试 再 次 介入 。 


不 利于 PBMC 的 情况 包括 :老年 ,交界 分 离 手术 中、 





NYHA 下 级 、AF、 严 ; 
Cormier 评分 3 分 (二 尖 
的 三 尖 瘀 反 流 。 





的 肺 高压 、Wilkins 评分 之 8 分 、 

凑 膜 钙化 )、 尖 口 面积 极 小 、 严 重 

PBMC 的 禁忌 证 包括 :MVA>>1. 5cm? 、LA 

或 双 侧 交界 钙化 、 交 界 

全 病变 、 pg 

对 于 LA 血栓 ,如 :手术 .可 给 予 抗 凝 治 

查 TEE. 如 血栓 消失 仍 可 行 PBMC; 如 血 

栓 仍 存在 考虑 外 科 手 术 。 

了 的 重 洒 广 式 为 演讲 年 欣 洲 膜 分 离 术 主要 见 
条 件 开 展 经 形 术 (PBMV) 的 地 区 :; 闭 式 
Ja 少 用 ,而 直 视 下 淤 膜 分 离 术 可 同时 清除 血栓 和 

膜 钙化 ,处 理 洲 下 结构 的 异常 。 淤 膜 分 离 术 后 再 次 狭窄 出 

现 症状 者 应 进行 匆 腊 置换 。PBMC 出 现 严 重 MR 时 也 需 手 








血栓 、 轻 度 以 上 二 尖 基 反 流 、 
烙 连 ,合并 严重 的 主动 脉 瘀 或 
劳 路 移植 术 。 














术 处 理 。 合 并 AF 可 在 手术 同时 进行 迷路 或 消融 手术 。 
第 三 节 ”二 尖 准 关闭 不 全 
【病因 和 病理 】 


二 尖 流 装置 包括 汰 叶 、 凑 环 . 腿 索 ,乳头 肌 及 LV, 任何 部 
分 的 缺陷 均 可 | 导致 二 尖 淮 关闭 不 全 (mitral regurgitation, 
MR) 。MR 分 为 原 发 /器 质 性 的 (由 于 二 尖 淤 结构 异常 引起 ) 
A LV 扩张 和 功能 减退 )。 根 据 病 
: MR 和 慢性 MR。 
慢性 MR 在 我 国 以 风湿 性 最 多 见 . 常 合并 


















MS, 为 游 叶 增 厚 ,挛缩 变形 ,交界 粘连 .以 游离 绿 
为 显著 ， 下 融合 导致 洲 叶 尤其 后 叶 活动 受 限 ,而 前 叶 
旦 假 性 


ee 人 i 
弹性 I = 





iT 先天 
风 于 田 儿 或 青少年 







缺 . 降 沙 伞 型 二 尖 浴 畸形 等 ， 
Per 红斑 狼 净 、 类 风湿 关节 炎 、 a 
性 少 椎 炎 ) 、 心 内 膜 弹 ] 继 发 性 MR 


的 病因 包括 任何 可 引起 LV 明 显 扩 大 的 病变 ， 如 缺 血性 心 
脏 病 及 心肌 病 , 机 制 包括 二 尖 雇 淤 环 的 扩张 变形 :乳头 肌 向 
外 向 心 尖 方向 移 位 ; 淤 叶 受 卒 拉 而 有 
体 功能 的 异常 ;LV 重 构 和 变形 ; Ly 
急性 MR 多 因 胁 索 断 裂 ,瓣膜 毁损 或 破 
mem de 芙 异 党 引起 ,可 见于 感染 性 心 内 
急性 心肌 梗死 、 穷 合 性 胸 外 伤 及 自发 性 妥 索 断 




















【病理 生理 】 

LV 搬出 的 血 流 同 时 流入 主动 脉 (前 朱 
〈 逆 向 ); er ne Sr 
僻 张 其 站 性 
肥 硅 来 代 偿 。 











pe 





根据 人 效应 ,前 i 符 增 加 及 左 心 室 伍 
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张 末期 容积 (lef ventricular end-diastolic volume.LVEDV) | 


扩大 导致 心肌 收缩 增强 .LVEF 升 高 (之 65%) .总 每 持 输 出 
和 时 (stroke volume.SV) 增 加 以 Wa 前 向 的 
扩张 还 使 得 LAP 和 LV 充 僵 压 
血 . 临 床 可 无 症状 。 经 过 数 年 的 代 偿 
荷 最终 导 致 心肌 收缩 受 损 .前 向 SV 降低 , 左 心 室 收 
容积 (left _ ventricular end-systolic _ volume. LVESV) 扩大. 
LV 充 表 压 和 LAP 升 高 .肺静脉 和 肺 毛 细 血 管 床 力 升 高 ， 
继而 肺 淤血 。 失 代 偿 早期 LVEF 虽 有 所 降低 但 仍 维持 在 
50 邓 一 60 冯 ,此 时 纠正 MR. 心 肌 功 能 尚 可 恢复 ;否则 . 心 功 
能 损害 将 不 可 逆 ,LV 显著 扩张 ,EF 明显 降低 .临床 上 出 现 
肺 淤血 和 体循环 灌注 低下 等 左 心 衰竭 症状 .晚期 可 出 现 肺 
高 压 和 全 心 衰竭 。 

急性 MR 导致 左 心 容量 负荷 急剧 增加 .LV 来 不 及 代 
偿 , 导 致 前 向 SV 和 心 排 血 量 明显 降低 ,引起 低 血 庄 其 至 休 
克 ; 同 时 , 左 心室 舒张 末期 压 (left ventricular end-diastolic 
pressure,LVEDP) .LAP 和 肺静脉 压力 急剧 上 升 . 引 起 严 
重 的 肺 注 血 . 黄 至 急性 肺 水 肿 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 症状 ”慢性 重度 MR 一 般 6 一 10 年 出 现 LV 功 
证 状 ;一 旦 发 生 心力 衰竭 , 则 进展 迅速 。 常 见 症状 
4 端 坐 呼吸 疲乏、 活动 耐力 显著 下 降 。 

。 晚 期 出 现 肝 淡 血 肿 大 及 触 痛 \ 水 肿 、 胸 
刘表 现 ， 急 性 MR 者 常 表现 为 急性 左 
或 及 水 及 及 心 源 性 体 到。 




























(二 ) 体征 慢性 MR 者 心 界 向 左下 扩大 , 心 尖 区 可 
触及 局 限 性 收缩 期 抬 举 样 搏 习 
尖 区 可 闻 及 全 收缩 期 吹风 相 , 响 度 在 3 6 级 以 上 、 









吸 气 
时 减弱 , 反 流 量 小 时 音调 高 , 浴 膜 增 厚 者 将 站 
为 主 时 ,杂音 向 左 腑 下 或 左肩 腥 下 4f 
杂音 向 心 es 可 伴 有 收缩 期 
(S1) 减 弱 或 和 。 功 能 性 MR 的 杂音 
: ~ 由 于 LV 射 血 期 缩短 .主动 | 
改 第 二 心音 (S2) 分 像 。 严 重 MR 可 出 现 低 
3)。 舒 张 期 大 量 血 液 通过 二 尖 准 品 导 敏 
相对 性 MS. 心 尖 区 闻 及 低调 .短促 的 舒 张 中 期 杂音 。 出 现 
OS 提示 合并 MS。 肺 动脉 次 区 第 三 心音 (P2) 亢 进 提示 肺 










训 交 条 二 1 































高 奈 。 右 心 衰竭 时 .可 见 颈 况 脉 仅 张 . 肝 星 肿 大 .下肢 水 刷 ， 
【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 LA 和 LV 二 “前 首 可 推移 和 
压迫 食 答 ， 肺 ; 或 有 心 误 曾 时 、 ] 可 见 肺 肯 脉 
充血 . 须 间 质 水 肿 和 Kerley B 线 、 二 人 尖 和 洪 坏 钙化 。 

(二 ) 心电图 检查 和 LV ? 波 增 宽 | 


时 双 峰 形 . 提 示 工 A 六 大: 肺 高 讨 时 可 显示 左 、 有 心 宁 肥 ee 


慢性 MR 多 有 AF 


1518 





SV;LA 和 LV § 
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声 可 为 病因 诊断 提供 线 
MR 可 见 关 | 


0 
。 风 心病 
名 化 0 
, 宛 长 累 歼 ,可 同时 伴 
缩 期 基体 部 凸 向 LA 内 .而 闭合 缘 仍 未 超过 辩 环 水 平 
MR 和 入] 若 闭 合 缘 低 于 辩 环 则 提示 二 尖 状 脱 
常见 于 医 液 样 变 性 (Barlow 病 ) ; 辩 叶 连 覆 指 病变 辩 膜 活 
动 异 常 ,游离 缘 完全 翻转 到 LA 内 (为 尖 指向 LA) ,多 伴 妥 


















A 


图 16-10-2 二 
后 叶 活 动 呈 连 术 
进 人 左 房 

反 流 ;LA: 左 心房 ;LV: 左 心 S 









A. 二 维 图 像 显示 二 
心 的 粗大 的 上 
MR: 二 尖 辩 








CDFI 可 见 收缩 期 二 尖 汰 口 出 现 五 彩 馈 嵌 的 湛 流 进入 
LA。 根据 反 流 的 方向 ,分 为 中 心 型 反 流 和 偏心 型 反 流 ,后 
者 可 紧 贴 在 LA 厨 ,在 LA 内 形成 旋涡 状 。 反 流 束 的 长 度 、 
面积 占 LA 的 比例 可 半 定 量 评估 反 流 程度 

2. MR 的 机 制 和 可 修复 性 评估 
Pentier s 标准 分 为 :型 . 洲 叶 活动 正 的 作 名 
扩大 或 洲 叶 容 筷 或 牧 缺 所 致 ; 卫 击 ,关上 叶 活 动 度 
脱 重 ; 轩 型 , 洲 叶 活动 受 限 , 又 进一步 分 为 ey 
和 (或 ) 尖 时 增 原 导致 开放 受 限 , 如 风湿 性 病变 ; 
的 汶 时 关闭 受 限 ,如 缺 血性 MR 。 
器 质 性 MR 存在 粗大 的 中 心性 反 流 束 、 记 
RE (特别 是 前 叶 : 
钙化 . 残 在 的 正常 天 时 组 织 较 少 ( 风 湿 性 或 感 
炎 ) 提 示人 和 修复 失 败 的 风险 ; 

人 重 庶 的 中 心性 反 注 


条 而 和 .一 2. 5cmz 、LV 







反 流 分 型 参照 Car 





















(一 50mn) 病变 累及 趋 过 





广 琵 
性 心 内 膜 
与 功能 性 MR 修复 失败 相关 
环 直 径 一 37mnm ,闭合 有 


严重 扩张 .收缩 期 球形 















索 断 裂 (图 16-10- es MR。 老外 







a ` 纤 
僚 膜 ,导致 名 叶 
得 。 2 MR 
如 澡 腊 短 Ds 型 > 、 且 





维 化 或 钙化 ,后 辩 
ee 
可 见 辩 膜 及 辩 下 结构 的 发 育 异 
索 缺 失 、. 单 组 乳头 肌 、 双 孔 二 名 
可 见 歼 生物 . 辩 膜 穿孔 、 准 膜 瘤 或 脓肿 。 
无 器 质 性 病变 ,但 LV 和 辩 环 明显 扩 ? 
缩减 弱 , 凑 膜 闭合 呈 窒 隆 状 ,1 
“海鸥 征 ”。 











功能 性 MR 加 
长 ,LV 近 于 球形 . 收 


前 叶 受 次 级 妥 索 牵 拉 时 出 现 























LE 未 断裂 的 经 食道 超声 心动 图 表现 
尖 见 腿 索 断裂 把 ( 征 头 所 示 )”B，CDFI 显示 偏 





re 

乡 断 主要 根据 典型 的 心 尖 区 吹风 样 收缩 期 杂音 以 及 超 
Breit 超声 有 助 于 与 生理 性 杂音 、 室 间 陋 缺损 、 
类 泊 关闭 不 全 等 鉴别 。 








【并 发 症 】 

与 MS 相似 ,但 出 现 较 晚 。 
塞 少见 。 急 性 MR 可 迅速 发 后 营 
水 肿 ,预后 较 差 。 





染 性 心 内 膜 炎 较 多 见 ,从 
急性 左 心 识 竟 此 至 急性 及 











【治疗 】 

(一 ) 随访 ”无 症状 、 无 心 功能 损害 的 轻 度 MR 不 需 
向 规 随访 心脏 超声 ;稳定 的 中 度 MR 每 年 临床 随访 ,超声 
;无 症状 的 重度 MR 月 LV 功能 正常 ,应 每 
,心脏 超声 每 年 复查 :各 临床 状 涪 出 现 
.肺动脉 卜 升 高 `. 赵 鼎 与 怒 往 








每 1 一 2 年 4 
六 个 及 临床 随访 一 次 
明显 变化 .有 新 发 AF 





比较 最 





落 进 展 、 心 功能 指标 接近 手术 指 征 时 省 增加 随访 频率 











(二 ) 药物 治疗 ”无 特异 性 治疗 .主要 是 对 症 治疗 。 慢 
性 MR 应 避 的 体 沪 活 动 ， 有限 利尿 .控制 心 衰 ; 扩 血 

































管 药 物 适 用 从 并 必 人 合 
于 术 的 患 

术 后 持 

MR 不 主张 使 用 

MR, ACEI; 有 益 。 te 
用 于 心力 衰竭 伴 快 速 AF。 合 并 AF、 严 重心 

病史 、LA 血栓 以 及 二 尖 辩 修复 术 后 的 三 个 月 内 需 抗 凝 
治疗 。 





急性 MR 通常 需要 急诊 
器 质 性 MR 的 手术 指 征 包括 :@ 出 现 症 状 ; 
的 重度 MR 合并 LV 功能 不 全 的 证 据 :LVEF 为 
30%% 一 60 闪 , 左 心室 收缩 未 期 内 径 (left ventricular end-sys- 
tolic diameter,LVESD) 为 45 一 55mm, 左 心室 收缩 末期 内 
径 指数 (left ventricular end-systolic diameter indexed， 
LVESDD) >26mm/m ;@ 无 症状 且 无 LV 功能 不 全 证 据 的 
重度 MR, 如 伴 AF 或 肺 高 压 ( 廊 息 二 50mmHg. 运 动 二 
60mmHg) 倾 向 于 手术 。 如 修复 可 能 性 大 ,手术 指 征 可 适当 
放宽 ,无 症状 患者 心 “功能 指标 接近 临界 值 时 即 可 早 期 手术 ， 
以 避免 出 现 严 重 的 心 功能 损害 。 存 在 严重 的 LV 收缩 功能 

i 忠 者 (EF 二 30% 和 (或 )LVESD>55mm) 如 有 修复 
的 可 能 ,可 尝试 手术 ;反之 , 则 手术 风险 


(三 ) 手术 治疗 ”手术 指 征 :: 


















王 术 方式 ， 主要 为 外 科 治 疗 , 术 式 包括 二 尖 准 修复 术 、 
保留 或 不 保留 狼 下 结构 的 二 尖 瓣 置换 术 。 瓣 膜 修复 术 避 免 
工 瘀 血栓 栓塞 -出 血 的 并 发 症 以 及 感染 的 风险 ,更 好 地 

生理 功能 和 LV 的 功能 .具有 更 低 的 围 术 7 
- 率 和 更 好 的 远 期 预后 ,在 条 件 允 许 的 情况 下 ,二 
是 二 尖 激 手术 的 首选 术 式 。 无 修复 可 能 时 应 尽 可 
洲 下 组 织 的 加 腊 置换 ,以 利于 术 后 心脏 功能 的 改善 
治疗 主要 有 经 皮 和 冠状 静脉 突 人 工 瓣 环 植 人 ,以 及 
辩 边 对 边 钳 夹 术 (CAlfieri 手术 ) ,主要 针对 手术 高 风险 或 存 
在 于 术 竺 辟 证 的 趾 者 。 


第 四 节 



















【病因 和 病理 】 


“> 尖 上 用 下 上 vn 合 征 Cmitral valve PE MVP) 是 指 







Bp I 算 多 见 、 亡 叶 可 增 刘 


或 不 作 MR。 人 可 见于 各 年 
性 多 见 从 为 收缩 期 喀 辐 音 杂 将 综合 征 、.Barlow 炳 、 





基 腊 松 3 好 综 合 征 等 
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原 发 性 MVP 综合 征 可 为 家 族 性 或 非 家 族 性 
一 患者 无 其 他 器 质 性 心脏 病 : ep 
变 、von Willebrand’s i 原 发 1 
性 红斑 狼疮 、 es 
合并 MVP。 病理 改变 包括 
生 伴 蛋白 多 糖 堆积 .并 侵入 纤 
曾 厚 .表面 和 血小板 沉积 
生成 减少 和 断裂 ,结缔 组 织 中 的 
只 ;弹力 纤维 离 断 和 溶解 。 辩 叶 宛 
长 困 次 .在 腿 索 间 形 成 委 神 :收缩 期 向 LA 脱出 呈 半 球状 ; 

纤细 元 长 :扭曲 : 继 之 纤维 化 而 增 厚 .以 瓣 叶 受 累 最 重 
处 为 显著 ;用 索 异常 使 二 尖 准 受 力 不 匀 .导致 猴 叶 受 
松弛 ;黏液 变性 可 致 妥 索 断裂 。 准 环 扩 大 和 钙化 进一步 加 
重 反 流 的 程度 。 

继 发 性 MVP 多 见于 风湿 或 病毒 感染 、 冠 心病 .心肌 
病 、 先 天 性 心脏 病 、 甲 状 腺 功能 亢 六 多 因 对 侧 六 叶 关 闭 
受 限 , 使 得 正常 关闭 的 淤 叶 呈 现 ” 相对 性 ”或 假 en 
前 叶 脱 垂 多 见 ( 参 见 本 章 第 三 节 " 二 尖 瓣 关闭 不 全 
































































A 


【病理 生理 】 

正常 情况 下 ,心室 收缩 时 室内 压 上 升 .乳头 肌 协 同 收 
缩 , 叫 索 以 防 辩 叶 翻 入 LA; 在 腿 索 的 牵引 下 .二 尖 滤 
鸭 叶 相互 靠近 . 准 口 关闭 ,此 时 辩 叶 不 超过 辩 环 水 平 。 当 二 
尖 辩 的 淮 叶 、 妥 索 、 乳 头 肌 或 次 环 发 生病 变 时 ,松弛 的 瓣 叶 
aa LA, en MR. 其 血 流动 


a 





















【临床 表现 】 

根据 游 叶 结构 异常 的 程度 .有 无 合并 MR 及 其 程度 
不 同 MVP 综合 征 患者 的 临床 表现 和 预后 由 轻 到 重 呈 tt 
广泛 的 差异 。 绝 大 多 数 MVP 呈 良 性 病程 .预后 无 异 于 当 
通 人 群 。 










(一 ) 症状 ”多 无 明显 症状 。 少 数 患者 出 现 一 过 性 症 
状 : 包 括 韭 典型 移 痛心 改 、 呼 吸 困 ” : 





管 性 偏 涉 痛 、 一 过 性 脑 缺 血 .以 及 焦虑 ` 惊 恕 发 作 等 神 
经 精神 症状 。 
(二 ) 体征 ”体形 多 届 无 力 型 ,可 自 ,次 柱 侧 襄 或 
前 凸 漏斗 胸 等 、 心 星 证 动 可 旺 双 重 性 。 诊 发 现 为 
或 其 内 侧 的 收 策 中 晚期 非 哮 射 性 喀 喇 音 , 为 眼 索 
然 路 脱 午 中 止 所 数 随即 出 下 和 
(个 可 为 咕 哆 样 ) 才 - 
音 . 并 拖 广 略 喇 音 。 
续 时 间 越 长 。 几 外 
心肌 收缩 力 而 使 LY 
施 . 如 二 位 、 洋 “ 















NR 越 j 杂音 现 越 时 
> 竹 脉 回流 ,增强 
瀛 其 未 容 攻 减少 的 生理 或 药物 措 


f\ 心 动 过 速 , 吸 入 业 俏 酚 异 戊 酯 等 ,的 可 使 












| 


"i 
| 
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| 收缩 期 咯 喇 音 和 杂音 提前 ;反之 , 凡 能 增加 LV 排 血 阻力 ， 


增加 静脉 回流 ,减弱 心肌 收缩 力 而 使 LV 舒张 期 未 容 目 
加 的 生理 或 药物 因素 ,如 下 蹲 、 心 动 过 缓 ,B 受 体 阻 断 药 . 升 
压 药 等 : 均 可 使 收缩 期 喀 喇 音 和 杂音 延迟 。 








【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 ”类似 于 其 他 原因 的 器 
可 见 胸廓 畸形 。 

(二 ) 心电图 检查 ”正常 或 非特 异性 ST-T 段 的 改变 ， 
QT 间 期 可 延长 。 可 伴 有 各 种 类 型 的 心律 失常 及 旁 路 。 


质 性 MR, 部 分 














16-10-3 
胸骨 旁 左 室 长 轴 切 面 (局 部 放大 
头 所 示 ) 


): 主动 脉 ;LA: 左 心房 ; 


二 尖 泊 


) 显 示 育 





LV: 左 心室 


【诊断 】 
疹 断 主要 根据 典型 的 心 尖 区 收缩 中 晚期 喀 喇 音 和 收 
缩 晚期 吹风 样 杂 音 ,以 及 超声 心动 图 表现 


〖 并 发 症 】 


合并 严重 MR 者 晚期 可 出 现 充 血性 心力 衰竭 ; 胁 索 断 













错 可 导致 急性 的 重度 MR, 出 现 急 性 左 心 吉 和 肺 水 肿 。 感 
染 性 心 内 膜 炎 多 见于 有 明显 汰 膜 结构 和 关闭 不 全 的 患者 ， 
但 整体 发 生 率 并 不 高 。 心 律 失常 多 为 良性 ,以 室 性 心律 失 
党 和 阵 发 t FE 罕 上 性 心动 过 速 最 多 见 ; 单 纯 MVP 中 称 珑 较 





|- 


为 军 见 ,除了 家 族 性 MVP 和 
因素 类 似 于 非 MVP 人 群 。 





LV 功能 损害 外 , 独 死 的 危险 


【治疗 】 


浓 疗 原则 与 其 他 器 质 性 MR 并 无 差别 


绝 大 多 数 合 


L522 








(三 ) 超声 心动 图 检查 (图 16-10-3) 
度 ( 三 5mnm 为 瓣膜 增 厚 ) 活动 、. 脱 垂 部 位 . 淤 环 和 妥 
况 、 反 流 束 的 起 源 和 朝向 (间接 提示 脱 垂 部 位 )、 定 盟 反 流 的 
程度 。 反 流程 度 及 其 血 流动 力学 后 果 的 评价 他 器 质 性 
MR 相同 ;但 反 流 束 多 为 偏心 性 ,TTE 
响 PISA 法 等 定量 的 精确 性 ; 连 柳 狼 逢 煌 列 提 示 全 并 
严重 MR。TEE 可 以 精确 评价 反 流 的 程 及 的 结构 、 脱 
垂 的 范围 和 分 区 修复 的 可 能 .有 助 于 术 前 制订 手术 方案 。 
少数 患者 可 合并 多 个 狼 膜 脱 垂 和 关闭 不 全 .主动 脉 扩张 、 房 
间隔 瘤 或 开 孔 型 房间 隔 缺 损 。 































并 轻 , 中 上 度 MR ,无 症状 或 症状 轻微 者 不 需 治疗 ， EE 
作 生 活 , 定 期 随访 ;有 症状 者 对 症 治疗 ,包括 抗 心 健 拓 向 ( 可 
用 B 受 体 阻 断 药 )、 抗 凝 治疗 (合并 血 丛 丛 骞 危险 因 崇 省 ) 

受 体 阻 断 药 。 物 可 加 重 脱 重 ， 


等 。 胸 痛 可 用 B 受 
应 慎 用 。 有 独 死 危险 4 方 综合 征 者 ,应 避免 过 











俏 配 
因素 或 合并 








度 的 体力 劳动 及 剧烈 运动 。 严 重 MR 震 于 术 治 疗 ,于 术 指 
征 和 方法 的 选择 与 其 他 器 质 性 MR 相同 。 


第 五 节 ”主动 脉 洲 狭 窄 


【病因 和 病理 】 
洗 狭 罕 (aortic stenosis,AS) 最 常见 的 病 到 是 先 
条 形 .老年 性 主动 脉 淤 钙化 利 风湿 性 / 了 欧 
A 主 ; 二 册 风湿 性 多 见 
单纯 风湿 性 网 , 儿 乎 都 合并 一 尖 识 病 变 及 主动 











防 浴 关闭 不 全 。 病 理 变化 为 浴 叶 交界 粘连 . 誉 膜 增 原 ,纤维 
化 钙化 ,以 淤 叶 游离 缘 尤 为 突出 。 

三 叶 辩 的 钙化 性 AS( 即 所 谓 的 "老年 退行 性 ? 狭 窗 ) 多 
见于 老龄 患者 ,近年 来 发 生 率 呈 上 升 趋势 。 发 病 机 制 可 能 
与 主动 脉 狼 应 力 和 剪 切 力 异 常 升 高 这 到 血管 内 皮 损 伤 、 
慢性 炎症 ,RAS 系统 激活 、 脂 蛋白 沉积 、 钙 磷 代 谢 亲 乱 、 同 
型 半 胱 氮 酸 水 平 . 进 传 等 关 ; 与 冠 心 病 有 相似 的 危险 
因子 ,如 老龄 ,男性 肥胖 、 高 血压 、 高 血脂 ,吸烟 ,糖尿 病 等 。 

旦 进行 性 发 展 直至 最 终 铝 要 进行 浴 腊 置换 。 
病理 表现 为 淤 体 部 的 钙化 .很 少 累 及 识 叶 交界 。 钙 化 程度 
是 临床 转 归 的 预测 因子 之 一 。 

先天 性 AS 可 为 单 叶 式 .二 叶 式 或 三 叶 式 ,其 中 二 叶 式 
主动 脉 浒 (bicuspid aortic valve,BAV) 最 多 . 约 占 50%。 

通 人 群 中 BAV 的 发 生 率 为 1 外 一 2%， ee 
体 显 性 遗传 ) 。 











【病理 生理 】 
早期 表现 为 主动 脉 浴 增 厚 ,不 伴 流出 道 梗阻 .此 阶段 称 

为 主动 脉 汶 便 化 (aortic sclerosis)。 病 变 进 一 步 发 展 可 导 
致 主动 脉 狼 口 面积 (aortic valve area,AVA) 减 少 。 当 AVA 
从 正常 (3 一 4em2) 减 少 至 一 半 (1.5 一 2. 0cm ) 时 几乎 无 血 
:异常 ,进一步 降低 则 导致 血 流 梗阻 及 进行 性 的 左 











态 下 心 排 血 下 和 VEF 
sa 常 由 临床 可 无 明显 症状 ,但 运动 时 心 排 血 量 增加 
不 足 。 

LV 肥厚 作为 代 偿 机 制 的 同时 ,也 降低 了 心 腔 顺应 
性 ,导致 LV 舒张 期 末 压 力 升 高 ,舒张 功能 受 损 。 其 次 ， 
LV 肥厚 以 及 收缩 期 末 室 壁 张力 升 高 增加 了 心肌 氧 配 :LY 
硕 应 性 下 隆 , 舒 张 期 末 压 力 升 高 ,增加 了 和 冠 脉 灌注 阻力 ， 
导致 心 内 膜 下 心肌 灌注 减少 ;此 外 ,LV 肥 忆 多 了 冠 
脉 血 流 储备 (即使 冠 脉 无 锋 罕 ), 运 动 和 心动 过 速 时 冠 脉 
血 流 分 布 厅 匀 导致 心 内 膜 下 缺 血 ,而 肥厚 心肌 对 缺 血 损 
害 更 加 敏感 ,最 终 导致 心肌 纤维 化 ,心室 收缩 和 和 舒张 功能 





















AVA 进一步 狭窄 时 ,心肌 肥厚 和 心肌 收缩 力 不 是 以 克 
服 射 血 阻 坊 , 心 排 血 量 和 LVEF 减少 .外 周 血 讨 降 低 .临床 
出 现 症状 , 脑 供血 不 足 可 导 玫 头 芭 , 尝 胖 ; 心 肌 供血 不 是 加 
重心 肌 缺 血 和 心 功 能 损害 i 痛 和 呼吸 困难 等 ). 最终 
LV 扩大 ,收缩 无 力 , 监 淤 条 低 , LAP、 肺动脉 压 、 坑 毛 
细 血 管 杭 奈 和 右 心室 压 上 升 。 






















【临床 表现 】 
(一 ) 症状 ”AS 可 历经 相当 长 的 无 症状 期 . 狼 死 的 风 
险 极 低 (<<1% /年 ) ;一 旦 出 现 关 直下 .个 





不 及 时 手术 .2 年 生存 3 :大 症状 为 
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劳力 性 呼吸 困难 、 多。 早期 到 现 多 
型 ， 特别 是 老年 人 或 不 能 运动 的 患者 症状 航 易 被 名 视 ， 加 
缺乏 特异 性 而 误 以 为 衰老 导致 体能 下 降 .或 其 他 疾病 前 
状 。 劳 累 `.AF .情绪 激动 守 y 
状 的 AS 狂 死 风 险 升 高 。 如 未 能 及 时 手术 , 随 病 程 发 展 和 
心 功能 损害 加 重 . 晚 期 出 现 顽 固 的 左 心 衰竭 症状 和 心 排 血 
量 降 低 的 各 种 表现 , 英 至 右 心 的 表现 。 

(二 ) 体征 心脏 浊音 界 可 正常 .心力 衰 竟 时 向 左 扩 
大 。 心 尖 区 可 和 触及 收缩 期 抬 举 样 搏动 . 左 侧 卧 可 呈 双 
重 搏动 。 胸 骨 右 缘 第 2 肋 间 可 闻 及 低调 .粗糙 、 响 襄 的 喷射 
性 收缩 期 杂音 , 呈 递 增 递减 型 .第 一 心音 (SD) 后 出 现 .收缩 
中 期 最 响 , 以 后 浙 减 弱 . 主 动脉 汶 关 闭 ( 第 二 心音 S2) 前 终 
止 。 常 伴 有 收缩 期 起 额 。 吸 入 亚 硝酸 异 戊 酯 后 杂音 可 增 
强 。 杂 音 向 颈 动 脉 及 锁骨 下 动脉 传导 。 杂 音 越 长 . 越 响 . 山 
缩 高 峰 出 现 越 迟 , 狭 窗 程度 越 重 。 合 并 心力 误 况 后 变 
轻 而 短 促 。 辩 膜 无 明显 钙化 时 (先天 性 AS) 可 有 收缩 早期 
喷射 音 ( 主 动脉 狠 开 辩 音 ) :钙化 明显 时 .主动 脉 洲 第 二 心音 
(A2) 减 弱 或 消失 , 亦 可 出 现 第 二 心音 逆 分 素 可 在 心 尖 
区 闻 及 第 四 心音 (S4) .提示 LV 肥厚 和 左 心室 舒张 未 期 压 
(left ventricular end-diastolic pressure. LVEDP) 升 高 。 LV 


扩大 和 衰竭 时 可 有 第 三 心音 (舒张 期 奔 马 律 )。 


【辅助 检查 】 
(一 ) X 线 检查 左 心 缘 圆 隆 . 心 影 早期 不 大 
误 时 LA 及 LV 扩大 ;可 见 主动 脉 淤 钙 化 、 升 主刀 
晚期 可 见 肺动脉 主干 突出 ,肺静脉 增 宽 和 肺 淤血 
(二 ) 心电图 检查 ”可见 LV 肥厚 与 劳 
LA 增 大 。 部 分 可 见 左 前 分 支 阻 滞 和 其 他 各 种 程度 
或 束 支 传导 阻 沾 , 及 各 种 心律 失常 。 
(三 ) 超声 心动 图 检查 
1. 超声 心动 图 表现 ”超声 心动 图 是 AS 首选 的 评价 手 
段 。 主 动脉 浴 人 硬化 为 钙化 性 AS 的 早期 表现 .主动 月 . 
厚 ,回声 增强 .可 伴 有 局 部 钻 化 .多 始 于 洲 叶 根部 . 连 活 向 淤 
尖 扩 展 ; 淤 略 显 作 硬 ,路 淮 Vmax 1.5 一 2.5m s。 随 
着 病程 进展 , 辩 膜 钙化 加 重 ( 但 极 少 累 及 交界 ). 活 动 受 限 . 
辩 口 变形 狭小 .开放 呈 星 形 . 跨 浴血 流速 度 升 凋 。 钻 化 程度 
hi 1 全 2 : 下 vy 的 ey i 


心脏 准 膜 病 













































































多 有 
的 房 室 












级 . 较 大 的 钻 





风湿 性 AS 表现 为 交界 粘连 , 淤 咱 增 友 钻 化 , 游 
he 辩 口 A 角形 、 儿 乎 都 伴 一 尖 浴 风湿 性 痪 变 
冠 注 和 形 
为 有 有 
站 发 出 
/ RE 
图 像 见 2 个 洲 膜 及 2 个 交界 . 滁 丰 十 放 时" 梧 槛 状 " 即 柯 划 
人 确诊 汤 














人 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 




















合并 升 主 3 So A 
i ) 
增 厚 和 人 


收缩 } 









化 程度 及 活动 度 等 间接 徙 象 进 
判断 ,并 考虑 心脏 功能 、 高 动力 状态 、 小 旋 | 控 
可 血压 (动脉 阻抗 )、 主 动脉 猴 反 流 、 二 


见 象 ,pressure recovery) 、 体 型 气 






4 洗 腊 明显 钙化 


Ri ou 显 受 限 ， 





无 论 何 种 病因 ,晚期 严重 
于 :无 法 少 楚 区 分 辩 叶 和 交界 
形 国 定 旺 小 和 孔 状 ; CDFI 显示 
号 。CW 可 定 息 秘 罕 程度 ;CW 速 









度 证 


峰值 前 移 ,速度 曲线 呈 三 角形 ; 全 结果 的 干扰 。 





而 经 度 儿 多 





示 严 重 
(CW 还 有 助 于 和 左 心 室 流 出 道 (left ventricular outflow 

iractsLVOT) 动 力 竹 梗 阳 进 行 鉴 草 ， 【诊断 与 鉴别 诊断 】 
5 并 射 样 收 顷 期 杂音 及 超声 心志 


鉴别 诊断 主要 依赖 a 超声 和 CDFI 


发 现 4 
其 中 训 阴 饮 





标 有 Vmax 





AS 程度 ( 表 16-10-2) ”常用 指 
程式 法 ); 其 路 AVA 较 





PPG MPG AVA() 





第 十 章 ”心脏 办 膜 病 
表 16-10-2 主动 脉 汐 狭窄 严重 程度 分 级 














轻 中 重 
Vmax(m/s) =3.0 3.0~4.0 > 
MPG(mmHg) <=20(<30° ) 20~40(30~50° ) S400=50°*) 
AVA(cm’) Sls 1.0~1.5 ly 
AVA 指数 (cm /m’) >0. 85 0. 60 一 0. 85 < 一 0.6 
Vivor/ Vav >0.50 0. 25~0. 50 <<0. 25 
”ESC 标准 
先天 性 主动 脉 准 下 / 潍 上 狭窄 :多 为 固定 性 狭窄 .超声 (二 ) 药物 治疗 无 特异 性 治疗 。 避 免 过 度 的 体力 劳 














可 明确 高 速 血 流 的 部 位 ,LVOT 及 主动 脉 根部 的 形态 。 主 。” 动 和 剧烈 运动 ;合并 高 血压 者 积极 控制 血压 。 有 症状 但 无 
动脉 淤 下 狭窄 由 异常 隔膜 或 肌 束 引起 , 血 流动 力学 特征 与 。” 法 手术 的 患者 可 对 症 治疗 但 预后 极 差 ,如 抗 心 衰 (ACEI 类 
不 常见 ,如 Williams 综合 征 , 成 。 药物) ,控制 心绞痛 (硝酸 酯 类 ) 。 
(三 ) 介入 和 手术 治疗 ” 指 征 :@DAS 出 现 症 状 应 尽快 
动力 性 ,多 见于 特 发 性 肥厚 型 主动 脉 ” 手术 ;@ 无 症状 的 重度 AS 如 LVEF< 一 50 吧 .或 是 运动 试验 
辩 下 狭 鹤 . 左 心室 小 而 厚 的 患者 (如 某 些 女 性 高 血压 ) 处 于 ”诱导 出 症状 或 血 流动 力学 不 稳定 (血压 异常 反应 ) 应 尽快 手 
高 动力 状态 下 (应 激 、 贫 血 、 甲 亢 .发 热 .容量 不 足 、 运 动 等 ;、 术 ;@ 合 并 明显 钙化 、 快 速 进展 的 中 重度 AS 倾向 于 早期 手 
某 些 心 尖 部 心肌 梗死 (基底 段 收缩 代 偿 性 增强 过 度 ) 患 者 。 ” 术 ;@ 中 重度 AS 如 合并 其 他 心脏 手术 指 征 ( 如 升 主 动脉 
梗阻 主要 发 生 在 收缩 中 晚期 ,CW 呈 特 征 性 频谱 曲线 (峰值 瘤 ` 冠 脉 搭桥、 其 他 次 膜 病变 ) 应 同时 行 主 动脉 共 帝 换 。 极 
后 移 , 收 缩 早期 曲面 朝 上 ) ;梗阻 程度 受到 多 种 血 流动 力学 ”重度 ASCVmax 全 5. 5m/s) 即 使 无 症状 也 主张 尽早 手术 。 
因素 (容量 负荷 ,心率 / 律 ,心肌 收缩 力 .8 受 体 阻 断 药 等 药 。 有 心肌 收缩 储备 的 低压 差 AS 主张 手术 治疗 。 其 他 倾向 手 
物 ) 影 响 而 多 变 , 甚 至 可 呈 间 向 性 或 隐匿 性 。 术 的 参考 因素 包括 运动 诱导 出 复杂 的 室 性 心律 失常 .LV 
其 他 可 产生 收缩 期 杂音 的 病变 ,如 主动 脉 扩张 .MR 及 明显 肥厚 除外 高 血压 因素 。 






人 阶段 出 现 



















































激 关 闭 不 全 ,超声 心动 图 可 以 明确 诊断 。 标准 治疗 为 主动 脉 汶 图 换 术 , 适 用 于 绝 大 多 数 有 手术 
指 征 的 患者 于 状 动脉 病变 时 ,家 同时 行 冠状 动脉 游 





【并 发 症 】 路 移植 术 。 合 并 升 主动 脉 扩张 者 如 内 径 写 4. 5cm, 应 同时 
充血 性 心力 衰竭 :50% 一 70% 的 患者 死 于 充血 性 心 。” 行 升 主动 脉 人 工 血管 置换 术 。 在 BAV 换 状 的 患者 中 20 史 

力 衰 竟 ;@ 栓 寨 :多 见于 老年 钙化 性 AS, 以 脑 栓塞 最 常见 ” 澳 同 时 行 天 主动 脉 疤 手 术 。 
浒 膜 钙化 本 身 不 会 导致 恰 塞 ,主要 与 合并 升 主动 脉 或 颈 动 介入 治疗 技术 包括 经 皮 主 动脉 球 变 扩张 术 和 近年 来 发 
脉 矿 岂 有 关 ;@ 感 染 性 心 内 膜 炎 ;@ 狸 死 : 有 症状 的 AS 长 展 起 来 的 经 导管 人 工 主动 脉 淤 植 入 术 (transcatheter aortic 
死 风险 升 高 ;@ 主 动脉 急性 并 发 症 :BAV 合并 升 主动 脉 瘤 。 ”valve implantation,TAVD。 前 者 适用 于 儿童 和 青少年 的 
的 主动 脉 破 笋 和 夹层 分 离 的 风险 ;15% 升 主动 。 非 钙化 性 的 先 大 性 AS。TAVI 手 术 包 括 丙 个 途径 , 即 逆行 
< 层 叫 者 有 BAV 畸形 ;BAV 合并 升 主 动脉 痛 的 患者 中 ， ”的 经 皮 主 动脉 溢 植 入 法 和 上 顺 行 的 经 心 尖 部 的 主动 脉 游 慎 入 
主动 脉 夹层 的 患 病 率 为 12. 5%。 法 。 目 前 主要 用 于 存在 外 科 手 术 高 风险 或 禁忌 证 的 、 预 期 

寿命 盖 1 年 的 .有 症状 的 重度 AS。 




























治疗 】 
(一 ) 随访 “AS 进展 速度 存在 显著 的 个 体 差异 ,目前 第 六 市 ”主动 脉 洲 闫 闭 不 全 
无 有 效 的 临床 预测 指 慰 ,定期 临床 和 超声 随访 ,特别 是 早期 
识别 症状 对 于 决定 手术 时 机 至 关 重 要 。 应 教育 起 省 了 解 可 
能 出 现 的 症状 ,一 旦 出 现 尖 立 即 复诊 。 对 于 症状 可 锋 省 , 运 【病因 和 病理 】 















动 负荷 超 动 图 可 以 玫 助 判断 。 超 声 心动 图 随访 频 度 为 主动 脉 游 关 闭 不 全 (aontic regurgitation, AR}0j 国 主动 
重度 AS 每 年 一 次 ,中 度 每 1~2 年 一 次 . 轻 度 每 3 一 5 年 一 脉 辩 时 本 身 病变 和 (或 ? 主动 脉 根部 或 升 译 动 脉 病变 所 导 
次 。BAV 合并 AS 者 还 必须 同时 评价 主动 脉 恨 部 及 升 主 改 。 前 者 常见 的 原因 苦 年 性 器 时 钻 化 .BAV、 风 湿热 、 












动脉 内 径 。BANV 的 亲属 中 9% 也 有 BAV. 即 使 无 BAV 的 种 内 中 炎 、 六 (如 系统 性 疆 性 狼疮 、 类 1 
亲属 .也 有 可 能 合并 天 主动 脉 病 变 .因此 需 对 BAV 的 -级 。” 湿 关节 炎 )、 其 他 (EF 下 型 宝 间 障 缺 损 、 王 动脉 游 下 狭窄 ,外 


某 届 进行 趋 声 筛 查 ( 有 无 BAV 和 天 主动 脉 护 张 )。 伤 ` 鞭 些 药物 ) - 导 敏 AR 的 下 





及 方 耐 的 原因 主 归 是 主动 
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| 防 根 部 扩张 / 瘤 、 马 方 综合 征 .主动 脉 夹 层 ,胶原 血管 病 及 梅 
毒 。 单 纯 由 于 主动 脉 根部 或 升 主动 脉 扩张 所 致 而 辩 膜 自身 
」 无 器 质 性 病变 的 称 为 功能 性 AR。 急 性 AR 多 见于 感染 性 
心 内 膜 炎 导 致 汰 叶 穿孔 ,外伤 或 医 源 性 损伤 及 急性 升 主动 
脉 夹层 ， 

风湿 热 .BAV 以 及 老年 性 闫 膜 钙化 的 病理 表现 参见 上 
一 节 "* 主 动脉 内 疾 守 





























【病理 生理 】 

慢性 AR 导致 LV 舒张 期 容量 负荷 加 重 ,早期 LVEDV 
代 偿 性 增 大 伴 心肌 肥厚 , 心 腔 顺 应 性 增加 ,使 得 LV 心 搏 总 
基 增 加 ,以 维持 正常 的 前 向 SV 和 LVEDP; 然 而 心 腔 扩 大 
导致 心肌 收缩 期 张力 和 LV 后 负荷 增加 ,加 重 LV 肥厚 。 
此 时 心肌 收缩 功能 和 LVEF 正常 ,临床 无 明显 症状 。 
秆 着 六 划 展 ,心肌 肥厚 不 再 能 对 抗 LV 前 后 负荷 的 
增加 ,进入 失 代 偿 期 。 后 负荷 的 增加 导致 LVEF 降低 至 正 
i LV 收缩 减弱 使 SV 减少 ;LV 进一步 扩张 ,肥厚 ， 
张 未 及 收缩 压力 上 升 。 心 肌 肥 厚 及 收缩 室 壁 张力 升 
了 心肌 耗 氢 ,明显 AR 使 主动 脉 每 张 压 下 降 , 冠 脉 灌 
特 低 ;肥厚 导致 冠 脉 储备 降低 ;这 些 因 素 导 致 心肌 尤其 
9 膜 下 心肌 缺 血 ,加 重 LV 功能 异常 。LV 功能 损害 早 
E 的 渐进 过 程 .前 下 可 仍 无 明显 症状 ,部 分 
患者 在 运 二 i 出 现 呼 吸 困 难 或 心绞痛 ;车 此 时 手术 ,心脏 功 






































能 尚 可 | 次 复 

急性 AR.LV 无 充足 时 间 代 偿 又 增 的 容量 负荷 ,引起 
急性 左 心切 能 不 全 。 
aa 


性 左 心 衰竭 或 肺 










2 多， 第 六 而 一 且 出 现 症状 ,死亡 
20%/ 年 。 和 常见 症状 


ee 至 的 
力 性 呼吸 困难 、 





胸 盖 和 是 状 述 有 疲 三 显著 下 降 、 过 度 出 
注 , 咯 血 和 少见 。 呈 其 1 现在 运动 或 应 激 


1 六 晚期 可 出 现 虽 显 的 左 心 全 缴 化 呼吸 ,夜间 阵 发 性 
哑 吸 轩 难 ) 及 丰 有 心 获 竟 症 状 (肝胆 洪 血肿 大 、 钥 痛 , 躁 部 水 
肿 . 胸 来 或 腹 术 ) 

(三 ) 体征 由 性 AR: 心 界 疝 左下 扩大 , 心 乞 


RR 指 动 左 
i 革 动 。 须 动脉 搏动 增强 ,并 明 










) 舒张 压 明 显 降 低 , 脉 压 明 显 
本 出 更 周 | 和 各 管 体征 : k 冲 脉 (Corrig 

1 征 (CQuaincke s pulse) . 股 
收缩 期 和 舒张 期 双 


六 





s pulse). 毛 
屿 枪击 音 CTraube2s 


tf 估 并 (Duroziez’s sign). 






组 面 名 
sipgD 六 股 动 肪 
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以 及 头 部 随心 搏 频率 的 上 下 摆动 (De Mussers sign)。 上 典 
型 听诊 发 现 为 主动 脉 辩 区 舒张 期 高 调 递减 型 哈 气 样 杂音 ， 
坐位 前 倾 呼 气 末 时 明显 ,多 伴 有 舒张 期 震颤 。 风 湿性 者 在 
胸骨 左 缘 第 3 肋 间 最 响 , 可 沿 胸骨 缘 下 传 至 心 尖 区 ; 升 主动 
脉 显著 扩张 ( 马 ea 合 征 或 侮 毒 性 动脉 炎 ) 者 ,杂音 在 胸骨 
右 缘 第 2 肋 间 最 响 。 杂 音 持 续 时 间 越 长 , 越 响 , 则 AR 越 严 
重 。 ee 如 、 据 裂 或 穿孔 ,或 主动 
脉 夹层 分 离 时 撕 裂 的 内 膜 片 脱 垂 进 入 主动 脉 辩 。 严 重 ， 
还 可 闻 及 主动 脉 鸭 区 收缩 中 期 喷射 样 . 较 柔和 、 短 促 自 
杂音 (相对 性 AS) ,向 颈 部 及 胸骨 上 凹 传 导 , 甚 至 伴 收缩 期 
谋 头 ;AR 反 流 束 冲 击 二 尖 辩 前 叶 , 影 响 其 开 放 可 : 引起 相对 
性 MS, 心 尖 区 常 可 闻 及 柔和 ,低调 的 隆隆 样 舒张 中 期 或 收 
缩 前 期 杂音 ( 即 Austin-Flint 杂音 ) ,用 力 握拳 时 增强 ,吸入 
亚 硝酸 异 成 酯 时 减弱 ;LV 明显 扩大 引起 功能 性 MR 时 .可 
在 心 尖 区 闻 及 全 收缩 期 吹风 样 杂 音 ,向 左 腋 下 传导 。 淤 膜 
和 人 全 全 全 人 和 时 主动 脉 准 第 二 心音 (A2 ?减弱 
失 ; 合 并 左 心 功能 不 全 时 可 闻 及 第 三 心音 (S3) 和 第 四 心音 
(S4)。 晚 期 可 出 现 肺 高 压 和 右 心 衰竭 体征 ( 倾 静脉 经 张 、 上 时 
脏 肿 天、 下 肢 水 肿 ) 。 
和 急性 AR 常 缺乏 典型 的 体征 和 杂音 ;LV 无 明显 扩大 ， 
脉 压 可 正常 ,可 无 外 周 血管 征 ,舒张 期 杂音 节 和 ,短促 上 其 至 
















































不 能 闻 及 ,第 一 心音 (S1) 减 弱 或 消失 ; 易 导 致 反 流 程度 的 
低估 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 LV 明显 增 大 , 升 主动 六 和 主动 脉 结 
扩张 , 呈 " 主 动脉 型 心脏 ”。 透 视 下 主动 脉搏 动 明显 增强 , 心 
影 "摇椅 样 " 摆 动 。 可 见 主 动脉 淤 和 升 主 动脉 的 钙化 。 晚 期 
LA 增 大 。 合 并 肺 高 讨 或 右 心 衰竭 时 出 现 相 应 改变 。 

(二 ) 心电图 检查 LV 肥大 和 劳损 , 电 铀 左 依 ; 晚 期 
LA 增 大 。 亦 可 见 束 支 传导 阻 滞 。 
(三 ) 超声 心动 图 检查 
1. 超声 心动 图 表现 ”CDFI 可 见 舒 
iD 进入 LVOT, 反 流 来 宽度 





了 张 期 反 流 束 经 主动 
可 LVOT 直径 的 比例 
5 长 强 询 提 示 重 度 AR。 主 动脉 淤 脱 重 导 致 AR 多 为 全 
心性 ,朝向 脱 垂 注 叶 的 对 侧 ; 观 察 反 流 束 的 砷 向 和 起 源 助 
于 判断 脱 垂 部 位 。 
二 维 趋 声 可 以 显示 其 叶 结构 (厚度 ,的 叶 高 度 
和 人 上 E) ,交界 (有 无 融 圣 













活动 其 
情况 为 钙化 






人 ,开放 和 对 合 
脉 根部 大 小 ( 游 环 、Valsalv. 交界 部 及 
"提示 AR 的 病 央 和 机 制 。 老 年 性 洲 叶 处 
os BAV, 风 湿性 主动 有 肪 六 病 的 二 维 超声 表现 参见 上 一 节 
si es AR 见 货 生 









水 平 ,可 合并 其 他 洲 腊 的 脱 重 ; 宁可 
关闭 时 整个 洲 叶 禹 转 进 入 LVOT. 可 见于 









第 十 章 ”心脏 瓣膜 病 


感染 性 心 内 膜 炎 、 医 源 性 损伤 或 外 伤 后 i。 功 能 性 AR 无 主 

名 异常 .但 舒张 期 汶 膜 闭合 成 窒 隆 状 ,闭合 线 距 凑 ” 【诊断 与 鉴别 诊断 】 

玫 增 加 ( 守 8 一 10mm) ;= 动脉 恨 部 明显 扩张 下 诊断 主要 根据 典型 的 舒张 期 杂音 和 超声 心动 图 表现 
: 些 疾病 导致 的 AR 可 能 为 功能 ”超声 有 助 于 与 肺动脉 辩 关 闭 不 全 、 乏 氏 塞 痛 破 裂 、 和 冠状 动脉 

. 术 前 确定 反 流 的 机 制 将 影响 瘘 等 其 他 产生 舒张 期 杂音 的 病变 鉴别 。 



























































手术 方案 合 征 可 同时 存在 主动 脉 凑 脱 重 
及 主动 脉 根部 痛 ( 图 16-10-6)。 【并 发 症 】 

2. 负荷 超声 心动 运动 负荷 超声 用 于 症状 不 明确 wii 见于 晚期 AR. 为 本 病 的 主要 死亡 原 
的 重度 AR 患者 ,特别 是 当 LVEF 或 LVESD 接近 临界 值 k 于 马 方 








时 ,有 基于 发 现 潜在 的 收缩 功能 异 
让 民用 和 中 LVEF 降低 3%) 具有 预测 价 
值 ,应 荷 试验 还 适用 于 轻 中 度 AR 存在 可 疑 

症状 ,或 中 AR 参与 体育 运动 前 的 体能 评估 。 随访 ”无 症状 的 轻 度 或 中 度 AR, 超 声 心 动 图 每 


常 ;运动 诱导 出 症状 ,或 


:过 


























必 内 膜 炎 合并 主动 及 丰 江 因 加 此 


脉 夺冠 














示 上 主动 体 呈 人 泡 样 曲 向 左 室 流出 迹 


C. 手术 


A 胸骨 沉 
3 问 一 切身 的 


Wi ) 






郧 放 大 78 





.DFI 显示 重 





:有 心室 :NAO: ji 





NMR: 动脉 证 反 流 :LVOT: 左 室 流 
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图 16-10-6 ”主动 脉 根部 瘤 合 并 


A. 胸骨 旁 左 室 长 轴 切 面 二 维 图 像 显 示 主 动脉 
显 增 厚 ”B. 心 尖 部 左 室 长 轴 切 面 CDFI 显示 大 
LA: 左 心房 ;L ;AO: 主 动脉 ;AR: 主动 用 















3 年 重复 一 次 。 对 于 无 症状 的 LV 功能 正常 的 重 
每 年 复查 。LV 大 小 和 功能 指标 接近 手术 指 征 时 复查 间隔 
应 更 短 (每 6 个 月 )。 

(二 ) 药物 治疗 ”慢性 AR 应 避免 过 劳 及 剧烈 ; 梅 
毒性 主动 脉 炎 应 给 予 全 疗程 的 青 了 ;风湿 性 心脏 病 
应 积极 预防 链球 菌 感 染 与 风湿 活动 ; 合并 高 血压 者 应 积极 
控制 血压 ;ACEI 类 药物 用 1 a 心 i 和 术 基 的 患 
者 、 心 衰 患 者 术 前 过 渡 活 ; 
对 于 无 高 血 / ee 疗 状 的 是 者 . 尚 无 使 用 扩 血 管 药物 获 
益 的 证 据 。 马 方 综合 征 使 用 8B 受 体 阻 断 药 可 减缓 主动 脉 扩 
张 的 发 展 。 

(三 ) 手术 治疗 
























手术 指 征 :急性 AR 通常 需要 急诊 手 
术 。 慢性 AR 的 手术 指 征 包括 :出 现 症状 ;无 症状 的 重度 
AR 如 伴 LVEF<50% 或 LV 明显 扩大 [ESC: 左 心室 舒张 
未 期 内 径 (left ventricular end-diastolic dimension, LVEDD) 
70mm,LVESD 二 50mm 或 2 ;AHA:LVEDD> 
-VESD>>55mm 者 
标准 手术 方式 为 人 工 主 动脉 游园 换 术 ; 如 淤 环 A 间 

较 小 家 同时 行 主 动脉 根部 扩张 术 。 合 并 升 
岂 应 根据 主动 避 关 病变 的 情况 决定 
不 保留 主动 脉 多 时 可 以 行人 工 带 洲 管 道 置 换 术 ( 
手术 ) 或 改良 Bentall 手术 ;功能 性 AR 可 选择 保 竖 
脉 汶 的 Yacoub 术 或 David 本 ,或 Yacoub 也 联合 了 
广 修 复 ee 性 AR 外， E 列 有 E 
用 于 珊 质 性 ， 1 
上 淤 膜 质地 和 较 
环 扩张 的 AR 






5mm/m 





75mm, 
















































主动 脉 瓣 反 流 
合 部 近 端 痛 样 扩张 (双向 箭头 ), 而 主动 用 





脉 狼 时 无 明 





植 ) 主 要 用 于 严重 的 感染 性 心 内 膜 炎 (为 环 及 主动 脉 根 
“重修 坏 )、 小 儿 的 先天 性 主动 脉 汰 和 主动 脉 根部 





【病因 和 病 


三 尖 辩 病变 
功能 性 的 三 


常见 ,常见 3 


座 理 】 
变 中 以 继 发 于 右 心室 扩大 ,三 尖 准 环 扩张 的 
- 尖 儿 关闭 不 爹 (tricuspid regurgitation, TR ) 报 
于 慢性 肺 源 性 心脏 病 、 先 天 性 心脏 病 、RV 心肌 
模 死 及 各 种 左 心病 变 ( 如 冠 心 病 . 心 贞 病 、 为 膜 病 等 ) 的 
晚期 。 

器 质 性 的 三 尖 
窗 (tricuspid stenosis, TS) 和 TR， 各 伴 
病理 改变 为 淤 叶 增 厚 , 交 界 融 合 , 胁 1 
征 也 可 导致 TS 和 TR, 但 以 TR 为 主 。 病 理 改变 为 滁 膜 增 
作 化 ,活动 受 限 ,可 伴 肺 动脉 激 病 变 。 咒 质 性 的 TR 
all Ebstcin 畸 有 形 ( 委 16-10-7) 或 侈 缺 ; 近 年 

的 发 病 率 也 

红心 省 ek. 
于 器 、 有 有 心 














较 少 见 。 











有 外 伤 及 医 源 性 损伤 (如 活检 术 .安装 起 





〖 病 理 生理 】 
TS 可 导致 RA 扩 大 ,有 心房 压 万 Cright atrium bressure。 
AP) 天 高 ; 面 LAP .肺动脉 压 和 有 有 心 宁 卜 力 可 无 明显 升 
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A. 心 尖 四 腔 心切 面 ， 二 


示 》、 i RV 2 功能 右 室 ; 


高 。 当 每 张 期 RA-RV 间 的 平均 压 差 超过 4mmHg 时 , 即 
可 引起 体 静 脉 淤血 ,表现 为 颈 萝 脉 充 列 、 下 腔 欧 用 
大 ,腹水 和 水 肿 等 。RV 大 小 和 功能 可 正常 。} 
敏 欧 息 心 排 血 量 下 降 , 运 动 时 亦 无 增加 

TR 可 导致 RA 及 RV 肥大 ,晚期 导致 厂 。 
现 体循环 淤血 表现 ;但 其 代 偿 期 较 MR 长 。 继 发 于 疡 
高 压 的 TR 发 展 较 快 












【临床 表现 】 
TS 早期 即 可 出 现 体 静脉 淤血 表现 ,如 绒 静 脉 充 盆 和 挝 
动 . 闫 固 性 水 肿 和 腹水 、 肝 脾 肿 大 、 肿 大 的 肝脏 可 甬 及 明显 
的 收缩 期 前 排 动 i 化 道 严重 营养 不 良 。TS 导 
手心 排 血 恒 降低 可 引起 合并 的 MS 的 临 
床 症 状 。 心 ] 隆 样 舒张 中 晚期 人 杂 
音 ,收缩 期 前 增强 。 直 立 位 吸 jl , 呼 气 或 叹气 后 
屏 气 CValsalva 动作 ) 时 杂音 减弱 。 。 可 有 
于 放 拍 击 音 。 肺 动脉 淤 区 健 MS 可 掩 
盖 TS 的 杂音 。 
TR 存在 较 长 的 巨 症 状 期 ;合并 三 尖 注 病变 者 ， 员 六 
从 症状 可 央 TR 的 发 展 而 减轻 ,但 乏力 和 其 他 低 排 血 基 钙 
状 可 更 重 。 昕 诊 吕 闻 太 县 . 
及 压迫 肝脏 后 杂音 可 增强 
及 正 距 射 性 连 喇 音 。 严 重 的 TR 可 
区 低调 舒张 中 期 杂音 5 相对 性 狭窄 )。 可 见 
可 拉 1 及 肝脏 摧 动 。TR 晚期 右 心 衰竭 后 可 出 现 体 蓄 脉 
秧 表现 。 











纤 


TS 会 减 
# 听 诊 胸骨 左下 缘 有 低调 隆 














人 人， 





气 时 杂 i 
可 伴 舒张 期 
或 减弱 


沽 咯 











人 





-心音 正常 


A 
认 















: 尖 





颈 静 脉搏 动 ， 














大 





房 化 右 室 和 右 心房 了 


【辅助 检查 】 








(一 ) X 线 TS 患者 RA 明显 扩大 .下 腔 静 脉 和 奇 静 
脉 扩张 .但 无 肺动脉 扩张 ;TR 患者 可 见 右 房 室 增 大 .透视 















下 右 心房 收缩 期 TR 晚期 可 见 奇 静 脉 扩张 和 胸腔 积 
液 ; 有 腹水 者 , 横 甩 上 抬 
(二 ) 心电图 TS 可 见 RA 肥大 ,本 及 Vi 导 联 PP 波 高 





尖 ; 无 RV 肥大 的 表现 。TR 可 见 RV 肥厚 劳 


并 常 人 支 传导 阻 清 
心动 


损 .RA 肥大 ， 





CDFI 表现 类 似 于 二 
4 技术 和 指标 。 
者 标 提 示 重 度 


60cm;PIi 

















条 


HT 


TS: MPG: 


5mmHeg; 流 


>190ms; 连续 方程 法 估 








1 








刘 因 口 面积 入 lcm ; 问 接 征象 包括 RA 显著 增 大 及 下 上 腔 削 
j 永 二 
TR 反 流 束 速 度 并 不 代表 TR 的 严重 程度 。VC 宇 7mms 





EROA 三 J0mnr 或 R Vol 宇 45ml: 
并 TS 时 ) 为 重度 TR 

维 超 声 可 以 进一步 评价 病因 和 机 制 
和 和 (或 ?钙化 .交界 精 连 : 反 流 为 主 者 可 ! 风流 脐 
ji 融合 : 狭 罕 省 洲 叶 活动 
-类 浴 病 变 


个 心动 周期 活 ， 


:类 汶 玉 蜂 


lm s( 不 合 


以 浊 性 病变 可 








纹 





羊 ; 常 合 许 
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折 异 ,见于 外 伤 及 感染 后 (图 16-10-8)。 感 染 性 心 。 房 化 右 心室 。 功 能 性 TR 诲 叶 无 明显 异常 ,但 RV 明显 扩 
| 内 了 腻 炎 可 检 测 到 效 生 物 。 三 尖 汰 下 移 畸 形 可 见 隔 尖 和 后 尖 大 ,功能 减退 ,三 尖 辩 环 扩大 ,收缩 期 三 尖 辩 窟 隆 面 积 (二 
附着 点 下 移 . 远 ,将 有 心室 分 为 功能 右 心室 和 扩大 的 。 ”lcm? 提 示 重 度 TR) 与 闭合 高 度 增 加 。 














< 








图 16-10-8 ”外伤 后 三 尖 新 和 | 
信道 切面 二 维 图 像 , 显 示 
所 示 ) ,三 尖 澄 

















附着 ( 往 
入 右 心 房 
TR: = 








有 反 流 ;RA:; 右 心房 ;RV; 右 心室 


测 最 下 腔 静 脉 内 径 及 其 随 呼吸 的 变化 可 用 于 评估 右 心 
房 压力 。 对 于 TR 患者 还 应 评价 RV 大 小 和 功能 、 瓣 环 内 
径 ,PASP; 这 些 指 标 对 于 评价 预后 ,决定 是 否 需 要 手术 , 预 


要 的 价值 





表 16-10-3 ”重度 右 心 瓣膜 病 特征 
右 心 辩 膜 病 | 特征 











重度 三 尖 汶 狭 窗 游 口 面积 入 1. 0cm: ; MPG >5mmHg; TVI>60cm, PHT2190ms 
重度 三 尖 辩 反 流 : 拓 错位 ; 大量 的 中 心性 反 流 或 贴 壁 的 偏心 性 反 流 ; 反 流 束 CW 频谱 信号 浓密 ,峰值 提 










前 ; 准 王 峰 


lm/s; PISA 半径 之 9mmi VC 宇 0.7em; 肝 前 脉 收纳 期 逆向 血 流 ; EROA 写 
i0mm* 或 RVo 


15ml 





重度 肺动脉 游 狂 宕 射流 更 Vmax>4mys 或 PPG>64mmHg 


重度 是 劲 肪 识 反 流 粗大 的 彩色 反 流 束 >>RVOT 的 65%;CW 反 流 频谱 信号 浓密 ,减速 段 陡 吉 





置换 时 优选 人 工 生物 关 。 














〖 诊 断 】 TR: 无 症状 的 轻 度 TR, 无 肺 识 上 正 、 右 心 无 明 0 
根据 业 型 杂音 及 超声 心动 图 表现 。 功能 异常 无 须 手术 。 可 手术 纠 治 的 重度 器 质 性 TR. 合 并 
症状 或 右 心 功能 减退 的 客观 证 据 时 需 手 术 治 疗 ; Pepe 感 


治疗 】 染 性 心 内 膜 炎 
紫 利 屎 可 改善 体循环 淤血 。 
先 择 诺 国生 贡 手 术 的 同时 对 
- 尖 辩 分 
FE 更 商 的 备 栓 


抗菌 治疗 效果 好 ,通常 无 顷 于 术 

TR 的 处 理 仍 有 和 争议 。 轻 中 度 的 功能 性 TR 品 
3 到 控制 (有 效 的 抗 心 衰 治 疗 、 左 心 游 膜 于 术 ) 
后 改善, 无 须 特别 处 理 ， 对 于 重度 了 民 . 注 环 明 吕 扩张 或 全 
并 严重 肺 苘 压 的 中 度 TR 应 在 左 心 洲 腊 手术 的 同时 积极 
















妇 经 皮 且 
由 于 存心 人 1 

















处 理 , 以 多 产生 不 可 逆 的 右 心室 功能 损害 。 最 常用 的 术 式 
为 三 尖 沽 成 形 术 ,提倡 以 人 工 淤 环 植 人 取代 Devega 成 形 ， 
以 降低 远 期 复 》 
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肺动脉 淤 疾 病 


【病因 和 病理 】 

肺动脉 准 狭 窗 (pulmonary stenosis.PS) 几 乎 均 为 先天 
性 ,可 为 三 叶 ` 二 叶 、 单 时 或 四 叶 式 。 可 合并 右 心 室 流出 道 
《right ventricular outflow tract,RVOT) 多 水 平 的 狭 罕 或 发 
育 不 良 (漏斗 部 ,其 下 ,肺动脉 其 环 , 注 上 、 脐 动脉 主干 及 分 
支 ); 或 作为 复杂 先 心 的 一 部 分 (如 法 洛 四 联 症 、 右 心室 双 出 
口 单 心室 ) ;Williams 综合 征 或 Noonan 综合 征 时 ， 党国 时 
合并 外 周 肺 动脉 狭窄 。 常 合并 房间 隔 缺 损 、 室 间隔 缺损 、 主 
ee 泳 导 管 未 闭 。 获 得 性 PS 罕见 .如 风湿 性 ,类 
瘤 综合 征 (多 以 反 流 为 主 ) 等 ,通常 不 会 严重 到 需 换 淤 。 其 
他 病因 如 累及 右 心室 的 肥厚 型 梗阻 性 心肌 病 和 糖 原 累积 异 
常 等 前 纵隔 肿瘤 如 压迫 RVOT 可 导致 相对 性 PS。 

肺动脉 狠 关 闭 不 全 (pulmonary regurgitation.PR) 多 由 
























肺动脉 总 干 扩张 所 致 ,多 见于 肺 高 讨 , 其 他 病因 有 马 方 综 
征 , 类 癌 综 合 征 、 先 天 性 肺动脉 浴 缺 如 或 发 育 不 良 ` 感 染 性 











心 内 膜 炎 、 医 源 性 损伤 。 
【病理 生理 】 
PS 导致 RV 压力 过 负 茄 . 跨 淤 压 差 升 高 ,RV 肥厚 ,其 
至 继 发 流出 道 梗阻 ,最 终 导 致 右 心 衰竭 。 如 合 并 房间 隔 缺 
损 , 则 可 出 现 右 至 左 分 流 。 肺 动脉 压力 通常 正 常 或 降低 4 心 
排 血 量 减少 ) 。 严 重 PS 导致 肺 灌注 减少 ,人 氢 合 不 足 可 导致 











发 红 , 合 并 动脉 导管 未 闭 可 一 定 程度 改善 肺 灌注 和 血 氧 。 
PR 导致 右 心 容量 过 负荷 ,由 于 右 心 为 低压 低 阻 力 腔 


常 不 严重 , 代 偿 期 较 AR So 
重 肺 商 压 、 


室 , 因 此 i 力学 后 果 通 
期 RV 扩大、 肥厚 ,最 终 右 心 


竭 。 继 发 于 严 
性 反 流 或 严重 反 流 ,病情 发 展 较 快 。 





【临床 表现 】 







运动 而 头 举 或 尝 胖 ,发 由 













征 是 肺动脉 、 和 粗糙、 吹风 样 收缩 期 杂音 , 肺 动 有 
区 第 二 心 肺 动 b 


分 融 人 . 吸 气 后 更 明显 。 
妆 钙 化 ,活动 度 尚 可 。 先 天 性 
享 .可 致 心 前 区 降 电 伴 临 骨 
指 ( 趾 ) 。 
PR 在 未 发 生 右 心 衰 前 无 临床 症状 。 主 要 体征 为 肺 
动脉 洲 区 千张 早期 型 哈 气 样 杂音 .可 下 传 至 第 + 助 间 


喷射 















伴 肺 二 .有 噶 动 | 4(P2) 亢 进 、 分 列 。 肥 流 
让 大 上 时。 尖 淆 区 可 闻 及 收缩 前 期 低调 杂音 ， 如 洲 膜 活动 
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度 好 .可逆 及 肺动脉 晓 射 音 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) XX 线 检查 ”RYV 肥厚 、 增 大 -。 
脉 总 干 星 狭 罕 后 扩张 . 肺 血管 影 稀 下 : PR 伴 肺 
见 肺动脉 段 及 肺 门 阴影 尤 共 是 右 下 肺动脉 影 增 大 ， 

(二 ) 心电图 检查 ” 示 RV 肥厚 劳损 、RA 增 大 。 
右 束 支 传导 阻 滞 。 

(三 ) 超声 心动 图 检查 狭 窗 的 肺动脉 
状 , 辩 膜 发 育 不 良 时 凑 叶 增 厚 . 活 动 度 小 i 
内 径 狭 小 ;钙化 相对 少见 。 介 入 术 前 党 评价 以 环 大 小 、 注 
质地 和 钙化 情况 。CDFI 表现 类 似 于 AS. 定 僵 狭 
主要 依靠 CW 测量 跨 肺动脉 狼 PPG。 
厚 . 可 继 发 RVOT 梗阻 ;晚期 合并 右 心 衰竭 后 
PS 合并 远 端 肺动脉 扩张 也 很 常见 。 此 外 .还 可 探查 到 合并 
的 其 他 畸形 。 

PR 诊断 依靠 CDFI 检 
RVOT 的 血 流 束 而 确诊 。 


单纯 狭窄 者 . 肺 动 
压 时 .可 















向 见 


放 呈 穹 隆 


















窄 的 程度 
半 RV 肥 


oa ei 让 反 流 入 





缺 dd ) 有 助 于 了 解 反 流 机 制 。 
s 癌 综合 征 导 致 肺动脉 新 短 与 增 厚 ， 多 同时 伴 三 尖 淤 
受累 。 肺 动脉 办 黏 液 样 变 人际. 宛 长 与 松 
弛 。 评 估 PR 严重 程度 难度 较 大 .RV 大 小 与 功能 可 作为 参 
考 ;RV 不 扩大 则 提示 PR 程度 较 轻 。 继 发 于 肺 商 压 者 常 伴 
肺动脉 扩张 ,严重 肺动脉 浴 病 变 特征 见 表 16-10-3， 









【诊断 及 鉴别 诊断 】 
根据 肺动脉 因 区 典型 杂音 及 典型 超声 心动 图 表现 即 可 
确诊 。 


【治疗 】 

新 生 儿 严重 的 PS 常 需 纪 
成 人 的 单纯 先天 性 PS 的 治疗 诗 
下 淤 膜 切 开 术 , 极 少 震 行 淤 膜 置换 术 ; 合 并 漏斗 部 狭 罕 普 可 
行 跨 淤 RVOT 补 片 ;合并 肺动脉 溢 环 及 肺动脉 主干 发 育 不 
良 者 需 行 同 种 异体 肺动脉 移植 。 

继 发 于 肺 高 压 的 PR 的 治疗 包括 治疗 原 发 次 
右 心 衰竭 ( 强 心 利尿 )。 原 发 性 的 重度 PR 或 在 心 
生 加 重 . 可 施行 人 工 心脏 洲 膜 呼 换 术 。 
永江 村 和 人 也 己 获 香 成 功 ， 


第 九 节 ”联合 瓣膜 病 和 
复合 汶 膜 病 
调 ( combined valvular diseases) 。 


黄 个 或 岗 个 以 上 的 注 腊 同时 存在 六 
中 :此 外 . 感 ; 


管 开放 才能 存活 : 
扩张 和 直 视 











控制 


莽 负 


绎 皮 人工 肺 












义 你 多 
等 变 .地 常见 二 以 
注 心 内 腊 灾 、 沪 济 莫 说 样 变 村 :、 











1531 
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方 综 合 征 、 类 癌 综 合 征 等 也 常 同时 累及 多 个 凑 膜 。 复合 凑 
膜 病 是 指 同 一 个 淤 膜 同时 存在 不 同 程度 的 狭窄 和 关闭 不 
全 ,如 BAV 合并 AS 及 AR、 风 湿性 MS 合并 MR。 

联合 /复合 瓣膜 病变 导致 复杂 的 血 流 动力 学 改变 ,可 掩 
盖 或 加 重 临床 症状 ;改变 辩 膜 病变 的 典型 杂音 ;干扰 多 普 瓯 
指标 对 辩 膜 病 变 程度 的 估 测 ,从 而 给 诊断 带 来 困难 。 通 常 
上 游 辩 膜 严重 病变 导致 前 向 心 排 血 量 降低 ,会 掩盖 下 游 淤 
膜 病 变 的 严重 程度 ,如 严重 的 右 心 辩 膜 病 变 会 导致 低 佑 左 
心 辩 腊 病 变 程度 ;严重 的 二 尖 辩 病变 会 导致 低估 主动 脉 六 
病变 程度 。 而 下 游 辩 膜 狭 鹤 ( 如 严重 的 AS) 会 导致 心 腔 压 
力 增高 .加 重 上 游 汰 膜 的 反 流 (MR) ,或 是 低估 上 游 詹 膜 的 
狭 鹤 程度 (MS)。 同 一 个 辩 膜 如 存在 严重 的 反 流 , 由 于 经 过 
凑 口 的 血 流量 增加 ,可 导致 次 口 相 对 狭 鹤 ,或 高 估 辩 膜 狭 罕 
程度 。 由 于 多 普 勒 血 流速 度 、 压 差 .PHT 等 指标 较 易 受到 
血 流 动力 学 的 影响 ,因此 对 于 联合 /复合 瓣膜 病变 ,定量 辩 
膜 的 病变 程度 应 更 多 地 参考 瓣膜 的 解剖 异常 和 活动 情况 ; 
尽 可 能 选择 较 少 受 血 流动 力学 影响 的 定量 指标 ,如 连续 方 
程式 估 测 其 口 面 积 ;还 要 综合 患者 的 临床 情况 进行 分 析 。 

联合 淤 膜 病变 的 病情 比 单一 辩 膜 病变 更 重 ,预后 更 差 ; 
复合 长 膜 病 的 病理 生理 改变 取决 于 狭 窗 和 反 流 哪 一 个 为 
主 。 手 术 的 决策 主要 取决 于 症状 (尤其 当 合并 明显 AS 
时 )、 血 流动 力学 后 果 (LA 及 LV 大 小 .LVEF、PASP) 以 及 
介入 治疗 或 淤 膜 修 复 ( 反 流 性 病变 ) 的 可 能 性 。 仅 纠正 某 一 
汶 膜 的 病变 ,可 能 会 明显 加 重男 一 淤 膜 的 血 流动 力学 异常 。 
当 两 个 匆 膜 病变 均 需 外 科 手 术 纠 治 时 , 宜 同时 进行 双 ( 多 ) 
辩 膜 置换 和 (或 ) 修 复 ; 当 一 个 凑 膜 病变 可 介入 治疗 (如 
MS) ,而 另 一 个 汰 脐 换 时 (AS 或 AR) ,可 先行 介入 , 然 
后 再 重新 评估 症状 及 另 一 辩 膜 病 变 的 严重 程度 .决定 是 否 
宕 立即 还 是 延迟 置换 。 

常见 的 联合 /复合 长 膜 病变 包括 :四 AS+ MS: 主动 脉 
图 区 收缩 期 杂音 和 心 类 区 舒张 期 杂音 均 可 减弱 。 若 AS 重 
MS 轻 ,LVEDP 增高 ,舒张 期 二 尖 缩小 ,可 能 低 
佑 MS 程度 . AS 轻 MS 重 ,LV 充 盘 压 下 降 ,LV 心 搏 其 
朋 显 降低 :并 可 导致 低 流 重 低压 差 AS 而 低估 AS 程度 。 
全 AR 二 MS: 可 导致 MS 的 舒张 晚期 杂音 消失 ;不 宜 
和 PIHT 评价 MS 称 度 :严重 MS 会 降低 前 向 血 流 , 导 毕 低 
而 AR 程度 。 名 AS 十 MR: AS 可 引起 或 加 重 MR ,评价 二 
尖 游 结构 (鉴别 MR 是 器 质 性 的 还 是 功能 性 ) 对 临床 处 理 
上 党 重要 :无 明明 结构 异常 的 轻 中 度 MR 可 能 在 AVR 术 
后 得 到 肯 显 改 活 。 径 度 的 MR 并 不 影响 AS 程度 的 评估。 
但 重度 MR 可 导 敏 低 流 基 低压 差 型 AS; AVA .超声 及 术 中 
生 视 下 评价 主动 脉 淤 的 结构 有 助 于 诊断 AS 程度 .决定 是 
看 家 将 换 主 动脉 右 。 AS 合并 MR 可 使 LV 前 疝 的 每 捕 答 
出 证 泪 少 殉 有 明显, 发生 AF 则 进一步 降低 .三 力 及 运 






















































































村 十 











的 降低 昌明 显 :ME 导致 LV 容 基 过 负荷 会 拖 落 AS 引起 的 
DAR MR:LV 舒张 期 容量 负荷 大 大 





加 重 ,LY 扩张 殉 加 明显 .发 生 刻 竟 ,收缩 期 反 流 入 LA 的 血 
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流量 加 大 , 易 致 LA 失 代 偿 。 回 AS 十 AR: 轻 或 中 度 的 AR 
不 影响 AS 评价 ,但 严重 AR 会 因 跨 辩 流 速 和 压 差 升 高 而 
高 估 AS 程度, 连续 方程 式 测量 AVA 更 加 可 靠 。 中 度 AS 
合并 中 度 AR 等 同 于 重度 联合 状 膜 病 。@® MS 十 MR: MR 
并 不 影响 定量 MS, 但 不 能 用 连续 方程 式 法 估 测 MVA; 合 
并 轻 度 以 上 MR 是 PBMC 的 禁忌 证 之 一 。 


第 十 节 ”入 工 心脏 瓣膜 的 术 后 
管理 和 功能 评价 


人 工 詹 膜 的 种 类 可 分 为 机 械 辩 和 生物 辩 。 前 者 优点 是 
耐用 ,但 需要 终身 抗 凝 ,并 可 能 引起 出 血 -血栓 栓塞 并 发 症 ， 
后 者 按 照 来 源 可 分 为 异种 ( 猪 辩 、 牛 心包 瓣 )、 同 种 异体 和 自 
体 辩 膜 (Ross 手术 ) ,优点 在 于 无 须 终 身 抗 凝 . 但 耐久 性 较 
差 ,使 用 年 限 在 10~15 年 ,尤其 是 换 六 时 较 年 轻 的 患者 可 
在 术 后 早期 发 生 辩 膜 退 化 (structural valve deterioration， 
SVD) 。 
























【人 工 办 的 术 后 随访 】 

(一 ) 术 后 首次 随访 ”出 院 前 或 术 后 早期 (12 周 内 )， 
目的 为 评价 手术 后 近期 效果 ,评价 人 工 长 结构 及 功能 ,为 以 
后 的 随访 提供 基 名 后 早期 检测 到 泊 周 涯 可 能 会 旷 
响 后 期 的 决策 ,如 监测 溶血 ,评估 再 次 手术 的 可 能 和 必要 、 
并 为 日 后 可 疑心 内 膜 炎 的 诊断 提供 鉴别 。 

(二 ) 后 期 随访 ”没有 症状 且 术 后 首次 心脏 超声 正常 
的 机 械 辩 患 者 可 每 年 随访 一 次 。 和 后 物 汰 术 后 五 年 起 每 年 随 
访 一 次 。 当 有 新 发 的 心脏 杂音 ,临床 状态 恶化 (出 现 不 明 原 
因 的 发 热 ,呼吸 困难 等 ) .怀疑 和 人工 淤 膜 的 完整 性 或 功能 出 
现 问题 或 者 心室 功能 异常 的 时 候 , 应 及 时 复查 心脏 超声 。 

(三 ) 评价 方法 和 内 容 包括 详细 的 病史 采集 和 体检 、 
血液 生化 指标 ( 血 常规 ,电解质 、 邮 功能 INR)、 胸 片 、 心 电 
图 以 及 超声 心动 图 ( 表 16-10-4)， 

赵 声 心动 图 评价 内 容 有 :了 解 心 腔 大 小 ,心室 局 部 利 鉴 
体 功能 、 































上 、 反 流 部 位 及 程度 .是 否 在 在 
对 游 Vmax、MPG 、 多 普 勒 速度 指 
续 方 程式 法 计算 


9 





洲 周 淹 ; 多 普 勒 定居 测 中 
数 (doppler velocity index, DVI) spaT 






有 效 辩 口 面 积 Ceffective orifice area,EOA) 等。 
饥 械 洲 均 存在 细小 的 多 束 功能 性 反 流 , 上 数量 和 部 位 
多 为 中 心性 ,起 源 于 缝合 线 以 内 


取决 于 机 械 注 的 型 号 , 
源头 细小 ,色彩 单纯 ， 
奥 的 反 流 
物 . 生 物 
于 咎 物 游 . 汰 用 
脉 尖 
于 大 多 













第 十 章 ”心脏 为 膜 病 





表 16-10-4 常用 的 评价 人 工 辩 功能 的 多 普 勒 参数 














参数 正常 可 能 梗阻 有 明显 梗阻 
人 工 主 动脉 淤 
Vmax(m/s) 8 3 一 4 sd 
MPGCmmHg) =20 20 一 35 85 
DVICVivor/ Vav) 宇 0. 30 0. 29 一 0. 25 <0. 25 
EGOA(Cem2) 1 1. 2 一 0.8 Ed 
跨 淤 频谱 轮廓 三 角形 .早期 达 峰 介 于 两 者 之 间 圆 形 .对称 
AT(ms) =80 80 一 100 二 100 
人 工 二 尖 瓣 
Vmax(m/s) el ls 2.5 
MPG(mmHeg) 5 6 一 10 全 10 
DVT(VTINv /VTIvor) <2.2 Z.2~2 四 
EOA(cm’) 之 2.0 1~2 < 
PHT(ms) <130 130~200 >200 


人 工 洲 梗阻 多 表现 为 跨 淤 速度 / 庄 差 升 高 ,有效 洲 
恨 诚 小 。 引 起 高 跨 潍 压 差 的 情况 包括 :血栓 .人 工 
不 严 配 (prosthesis-patient mismatch, PPMD 、 淤 周 
增生 、 资 生物 LV 肥厚 高 心 排 等 :LV 低 排 时 ,人 工 内 异常 
也 不 一 定 会 出 现 高 压 差 












【人 工 闪 的 抗 凝 治疗 】 

所 有 机 械 淮 的 吓 者 终身 都 应 接受 抗 则 
:个 月 应 进行 抗 凝 , 如 果 合 并 血栓 危险 因 
了 。 抗 凝 的 蝇 度 要 考虑 机 械 注 的 类 开 
在 易 患 因素 (如 AE 严重 LV 功能 不 全 EF 三 30%、LA 
>50mm LA 内 浓密 的 自发 显影 .既往 栓塞 中、 任何 程度 
MS ,高 凝 状 态 ) 等。 推荐 国人 机 械 主 动脉 浴 控 制 NR 在 
1.8~2.5; 机 械 二 尖 庆 ,合并 血栓 危险 因素 、 生 物 注 术 后 三 





疗 ;生物 因 术 
应 持续 



























个 月 内 ,INR 2.5 一 3.0。 联 合 应 用 阿司匹林 75 一 100mg 每 
日 一 次 。 充 分 扩 加 强 。 
人 工 小 患者 接受 六 心 脏 手 术 前 应 评估 手术 的 出 血 风险 








出 血 风 险 小 且 易 于 控制 时 不 必 
制 INR<2: 出血 风 哈 大 沉 暂 es 疗 时 : 术 

信用 华 法 林 及 阿司匹林 , 收 用 黎 脉 肥 素 痊 代 于 本 前 

6 小 时 ;无 ! 二 生性 并 发 症 则 术 后 6 一 12 pen 手 

并 尽早 玫 始 口服 华 法 栖 : 正 索 需 与 华 法 林 同 时 使 用 35 天 

待 INR 达标 后 撤 药 


和 和 人工 加 人 


# 成 的 后 果 。 






育 

















抗 涂 治 :大 多 数 心 导 管 操 作 是 安全 的 :房间 隔 穿 
向 、 a LV 心包 穿刺 则 应 控制 INR=1.2 并 用 区 


华 法 林 可 致 胎 儿 发 言 中 常 ,本 第 :三 个 月 应 避免 使 用 
而 改 用 肝素 或 低 分 主 肚 素 符 代 . 密 切 监测 APTT(2 一 3 


秒 ) .PT、INR;3 个 月 后 至 孕 36 周 可 口服 华 
为 肝素 过 渡 直 至 分 娩 后 4 一 6 小 时 。 

过 度 的 抗 凝 治疗 需要 通过 华 法 林 减 量 或 应 用 维生素 下 
来 纠正 ,对 于 出 血 的 病例 ,需要 使 用 新 鲜 冷 冻 血 奖 。 


法 林 ,36 周 后 改 


【人 工 闪 预 防 感染 性 心 内 膜 炎 】 


参见 第 十 三 章 "感染 性 心 内 膜 炎 "。 


【人 工 斩 常见 并 发 症 】 

包括 血栓 及 出 血 事件 .机 械 性 并 发 证 .感染 
炎 、SVD、VP-PM、 ek Lam 
早期 并 发 症 多 与 手术 或 
mm 前 

















当 ` 感 染 、 血 管 
* 律 失常 和 及 高 压 通 
i 导致 (| 多 16 10-9)， 
(一 ) 人 工 闪 血栓 形成 ( prosthetic valve thrombosis， 
PVT) 是 最 常见 的 人 工 鸭 并 发 症 ,好 发 于 机 械 淤 . 术 后 第 

-年 为 商 发 期 。 易 患 因素 有 : 抗 凝 强度 不 是 或 终止 ( 因 其 他 
失 心 胜 手 术 或 妊娠 )、 人 荆 淤 膜 种 类 (老式 洲 膜 ) , 洲 腊 位 里 
(有 有心人 工 汶 二 左 心 . 二 尖 主动 脉 芍 )、 心 脏 血 流动 力 党 
情况 ( 低 必 排 血 量 或 SAFE)、 存 在 心房 血栓 .既往 答 塞 事件 、 
高 凝 状 态 ( 如 怀 第 


临床 表现 取决 于 是 否 存 在 梗阻 。 
可 在 短期 内 出 现 明 显 的 心力 宾 竟 ;其 他 表现 还 有 呼吸 | 村 难 、 
发 热 \ 恰 塞 。 昕 诊 人 人工 注音 的 降低 或 消失 ,或 出 现 杀 的 潍 腊 
反 挤 朋 的 交 1 INR RD “ 聚 体 天 高 、PNT 在 
超声 心动 网 上 的 直 动 异常 ( 游 脐 酒 动 
度 降 低 或 消失 














典型 的 醒 了 性 PVT 













la 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 








庆 











16-10-9 ”人工 辩 常见 并 发 症 的 超声 心动 图 表现 
尖 辩 血栓 形成 (第 头 所 示 ) ,为 矢口 中 等 4 
食道 切面 显示 人 工 机 械 二 


A 心 尖 四 腔 ， 


实时 图 像 还 可 见 辩 叶 活 z 


大 ) 显 示人 工 机 械 Se 















浒 周 左 房 面 附着 的 姓 生 物 





其 中 上 为 








CDFI 可 见 异 常 的 跨 状 自流 和 中 央 反 流 ; 多 普 勒 指标 提示 路 直 
流 压 差 升 沿 、EOA 减 小 { 二 ) 机 械 性 并 发 症 

PVT 的 治疗 方式 包括 手术 . 深 栓 .优化 抗 凝 (肝素 化 + 人 重阳, 营 内 术 后 停机 困难 而 需 曙 
抗 重 小 板 ;选择 取决 人 ws i 人 工 拆 翅 于 早期 确诊 。 


血栓 大 小 和 刚 订 状况 是 奋 稳定 


线头 导 敏 器 膜 乱 顿 和 
各 处 理 , 术 中 TEE 监护 有 









抗 泌 
ft 

危重 (NYHA 玉 级 ) 
无 条 件 于 术 者 可 省 


倾 疝 于 手术 : 痢 全 大 





的 放 周 漏 是 常见 的 机 械 性 并 发 钙 之 -… 术 
en 和 血 流 动力 党 后 果 类 似 于 淤 上 | 

度 可 用 TEE 上 反 流 束 ， 环 | 攻 的 让 分 比 
者 需 笛 次 于 fe 人 让 入 治疗 的 报道 . 轻 
泪 无 血 流动 力学 意义 ,不 增加 感染 风险 : 偶 吕 导 敏 洲 






大 的 活动 性 的 血栓 (一 Iommy) 
及 让 醒 阳性 PVT 则 首选 优化 搞 


存在 则 需 。 度 注 几 












千 ` 血 栓 较 大 或 





禾 涌 疗 : 反 





血性 贫血 ;通常 不 必 处 理 

SVD 是 生物 淤 下 并 发 症 , 包 括 变 细 、\ 葵 缩 、 穿 孔 ( 同 
种 异体 移植 )、 增 厚 ,钙化 和 撕 裂 . 需 再 次 开 胸 行 辩 膜 置换 。 

时 人 工 兰 心 内 及 类 人 工 辩 膜 具 有 感染 性 心 内 腊 
部 位 多 为 缝合 图; 生物 凑 还 可 累及 淤 叶 ; 带 
汰 管道 感染 可 累及 远 端 吻 合 口 或 冠 脉 再 植 位 置 。 次 生物 可 
引起 栓塞 . 潍 叶 活动 和 功能 异常 , 辩 环 周 围 组 织 破坏 会 引起 
注 周 涯 ,脓肿 和 守 道 ,破坏 淤 腊 的 稳定 性 。 临 床 表现 和 诊断 
标准 与 自 筑 心 内 腊 炎 相似 .但 感染 更 难 控制 , 较 早 出 现 
严重 能 中 | 要 于 术 。 外 科 手 术 指 征 包括 :人 
工 淤 膜 功能 不 全 ,形成 脓肿 和 穴道 栓塞 ,不 能 控制 的 感染 、 
心 误 和 多 脏 器 训 喝 。TEE 对 小 的 玖 生物 和 肤 肿 有 较 高 的 敏 
感性 ,所 有 临床 可 疑 人 工 潍 膜 心 内 膜 炎 时 均 必 须 行 TEE 
检查 。 












洪 
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第 十 一 章 “ 先 天 性 心脏 血管 病 


第 -- 节 概 述 


:心脏 血管 病 (econgenital cardiovascular disease) 
是 人 生 时 即 存在 的 心脏 、 血 管 结构 和 

是 由 胚胎 心脏 血管 在 母体 子宫 内 发 
和 是 最 常见 而 且 病 种 繁多 的 





先天 | 
简称 先天 性 心脏 病 ， 
(或 ) 功 能 上 的 异 
育 缺 陷 或 部 分 发 言 
先天 性 畸形 。 









二 





【心脏 的 发 生 】 

心 | 人 :分 化 而 来 。 在 胚胎 的 第 15 天 、 
风 黄 歧 辟 的 肽 外 中 胀 层 出 现 血 岛 (blood island)， 中 央 细 胞 、 
re 逐渐 形成 原始 心血 管 系统 ,第 
3 周末 开始 血液 循 乓 。 某 些 原因 可 致 基因 调控 发 生 异 常 ， 


就 可 发 生 各 种 类 型 的 先天 性 心 星 病 。 





【发 病情 况 】 
我 国 先天 性 必 脏 病 患 病 率 有 随 年 龄 而 下 降 的 趋势 ,出 
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生成 活 婴 儿 为 5. 4%s( 广 东 ) 一 6.87%Y%: (上 海 )、 学龄 前 儿童 






3. 1%o( 成 都 ) ,学 龄 儿童 2. 39X ee 85 (福州 ) ,小 
Ep 和 证 3.1%:( 哈 尔 (长 治 )、 成 人 1. 08X 
。 但 在 高 原 地 区 青 i po ee. 中 、 号 > 





成 人 溃 
而 随 若 儿 


%e 一 13. 7%*。 美 国 出 生成 活 婴 】 
为 2. 4%:( 弗 菜 明 坦 ) 一 2. 8XY,( 芝 sm 由) 。 
科 心 脏 病 学 的 迅速 发 展 ;天 性 心脏 病 的 儿童 经 
得 以 存活 成 长 者 增多 .近年 美国 患 先 天 性 心脏 病 的 成 年 患 
者 总 数 已 超过 儿童 患者 。 











【病因 】 

目前 认为 本 病 是 多 因素 疾病 .主要 是 跟 传 因素 和 子宫 
内 环境 因素 相互 作 用 的 结果 

遗传 因素 已 有 许多 证 办 表明 中 传 内 索 
影响 ， 是 先 大 性 心脏 病 的 怀 菜 和 有 
用 病 率 分 别 为 3 和 一 165 和 
有 些 先 大 性 心脏 病 有 和 车 诈 风骨 
拓 大 性 心脏 病 中 诈 有 染 位 休 哇 


















女性 别 间 发 病 差 异 














第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


常 ,3 站 伴 有 单 基 因 突 变 。 许 多 遗传 性 疾病 伴 有 先天 性 心 胜 
ey 如 21、18 和 13 三 体 综合 征 、5 染色 体 短 辟 缺失 和 性 染 
色 体 异常 单 基因 突变 中 常 染色 体 显 性 和 隐 性 路 传 病 以 及 




















Pe 





X 连锁 遗传 病 都 有 很 高 的 先天 性 心脏 病 发 病 率 。 

(二 ) 子宫 内 环境 因素 

1. 子宫 内 病毒 感染 ”妊娠 初 3 个 月 内 患 风疹 的 母亲 
所 产 婴 儿 患 肺动脉 口 狭窄 和 动脉 导管 未 闭 者 多 。 其 他 病毒 
如 巨细 胞 病毒 . 柯 萨 奇 病毒 ,疱疹 病毒 等 的 感染 也 有 致 病 











2. 药物 “妊娠 早期 用 抗 惊厥 药 尤其 是 苯妥英 和 三 甲 
双 酮 , 共 他 药物 如 锂 盐 、 黄 体 酮 、 华 法 林 和 茶 丙 胺 等 也 可 致 
心血 管 畸形 。 

3. 高 原 环境 ”高原 地 区 氧 分 压低 ,出 生 婴 儿 患 动脉 导 
管 未 闭 和 心房 间隔 缺损 者 较 多 。 

4. 早产 早产 儿 尤其 体重 在 2500g 以 下 者 患 心 室 间 
也 缺损 和 动脉 导管 未 闭 较 多 。 前 者 与 心室 间隔 在 出 生前 无 
足够 时 间 完 成 发 育 有 关 ; 后 者 与 早产 儿 血 管 收缩 反应 在 出 
生 后 还 不 够 强 , 不 足以 使 动脉 导管 关闭 有 关 。 

5. 其 他 因素 ”高龄 (35 岁 以 上 ) .营养 不 良 .醒酒 . 患 糖 
尿 病 、 贫 血 、 芋 丙酮 尿 症 、 高 钙 血 症 的 母亲 ,羊膜 病变 、 胎 儿 
受 压 、 妊 娠 早期 先兆 流产 ,放射 线 的 接触 等 都 有 致 先天 性 心 
脏 病 的 可 能 。 


【分 类 】 
传统 分 类 是 根据 患者 有 否 发 绀 ,将 先天 性 心脏 病 粗 分 
为 无 发 绀 型 和 发 绀 型 两 大 类 。 现 多 通过 血 流动 力学 检查 ， 
用 病理 解剖 和 病理 生理 相 结 合 的 方法 来 分 类 ,有 时 可 同时 
合并 两 种 或 以 上 的 畸形 。 
(一 ) 无 分 流 类 ”左右 两 侧 血液 循环 途径 之 间 无 异常 
的 沟通 ,不 产生 血液 的 分 流 ,也 无 发 引 。 包括 ; 














































































1. 发 生 于 右 心 的 畸形 有 单纯 肺动脉 口 ,肺动脉 其 
关闭 不 金 , 原 发 性 肺动脉 扩张 .其 他 肺动脉 畸形 ( 师 劲 脉 缺 
如 , 左 肺动脉 异常 起 源 于 右 肺动脉 等 )、 人 第 脉 ( 左 侧 

腔 静 肪 永存) 下 腔 静 脉 引 流入 奇 静 脉 系 

2. 发 生 于 左 心 的 畸形 有 主动 脉 咎 动脉 狼 关 闭 
不 全 .二 时 式 主 动脉 辩 .主动 脉 缩 罕 ,二 尖 注 关 
闭 不 全 ,三 房 心 、 主 动脉 弓 及 其 分 支 的 

3. 其 他 还 有 右 位 心 、 异 位 心 和 房 室 传 时 阻 滞 均 可 合 
其 他 先天 性 心脏 病 。 


(二 ) 左 至 右 分 流 类 ” 丰 丰 两 侧 血 液 循环 途径 之 间 有 
异常 的 沟通 .使 动脉 血 从 体循环 的 动脉 或 心 腔 内 不 同 部 位 
分 流入 藤 脉 血 中 ,无 发 绯 。 包括 : 

1. 分 流 发 生 在 心房 水 平 “ 有 心房 间隔 缺损 .部 分 性 肺 
静脉 畸形 引流 拉 

2. 分 流 发 生 在 心室 水 平 “ 有 心室 间 挤 缺 捞 (包括 碳 












室 - 丰 心房 沟通 )。 


3. 分 流 发 生 在 大 动脉 水 平 ”有 动脉 导管 未 闭 .主动 
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脉 -肺动脉 间隔 缺损 等 。 

4. 分 流 发 生 在 主动 脉 及 其 分 支 与 右 心 之 间 ”有 主动 
脉 察 动脉 瘤 破 裂 入 右 心 :冠状 动脉 - 右 心 室 、 冠 状 动脉 - 右 
心房 .冠状 动脉 -肺动脉 瘘 , 冠状 动脉 异常 起 源 于 肺 动 




















脉 等 。 
5. 分 流 发 生 在 多 处 水 平 “有心 内 膜 垫 缺损 ,心房 心室 
间隔 联合 缺损 ,心室 间隔 缺损 伴 动脉 导管 未 闭 等 。 


(三 ) 右 至 左 分 流 类 ”左右 两 侧 血 液 循环 途径 之 问 有 
异常 的 沟通 ,使 静脉 血 从 右 侧 心 腔 的 不 同 部 位 分 流入 动脉 
血 中 , 故 有 发 绀 (冠状 动脉 异常 起 源 于 肺动脉 者 除外 ) ,其 中 
有 些 又 同时 有 左 向 右 分 流 , 包 括 : 

1. 肺 血 流量 减少 和 肺动脉 压 减低 者 “有 法 洛 四 联 症 、 
大 血管 错位 伴 肺动脉 口 狭 窗 ` 右 心室 双 出 口 伴 肺动脉 口 狂 
位 肺动脉 口 狭 窄 、 主 动脉 干 永存 而 肺动脉 细小 、 
页 三 尖 因 下 移 畸 形 伴 心 房间 隔 缺 损 太 动 脉 洲 闭 
锁 、 腔 静脉 引流 至 左 心房 、 肺 动静 脉 瘘 等 。 

2. 肺 血 流量 增加 者 ”大 血管 错位 、 右 心室 双 出 口 伴 心 
室 间 隔 缺 损 、 主 动脉 干 永存 而 肺动脉 粗大 、 完 全 性 肺静脉 畸 
形 引流 . 单 心室 伴 低 肺动脉 阻力 . 单 心 房 、. 三 尖 瓣 闭锁 伴 室 
间隔 大 缺损 ,心房 间隔 缺损 伴 腔 静 脉 引流 至 左 心房 等 。 

3. 肺动脉 压 增高 者 “有 艾 森 门 格 综合 征 , 右 心室 双 出 
Shige 主动 了 名 5 二 习 锁 、 主 动脉 
马 离 断 、 大 血管 错位 伴 肺 动 z 们 有 了 脉 阳 力 增 
高 、 完 全 性 肺 te 流 人 ep 动脉 阻力 增 商 等 








窗 、 










































【常见 病 种 的 年 龄 分 布 】 

我 国 大 系列 的 先天 性 心脏 病 病 种 资料 分 析 显 示 :儿童 
尸检 、 儿 童 临床 和 成 人 临床 中 ,常见 的 先天 性 心脏 病 排列 
顺 位 上 略 有 不 同 。 儿 童 户 检 资 料 示 计 党 见 顺序 依次 为 
心室 间隔 缺损 ,心房 间隔 缺损 、: 动脉 导管 未 
闭 .大 错位 .肺动脉 口 狭 窗 、 法 治 四 联 放 和 动脉 干 永 
存 等 。 儿 童 临床 资料 则 依次 为 动脉 导管 未 闭 、 法 治 < 联 
症 be 局 缺损 ,心房 间隔 缺损 、 屿 动 脉 口 狭 只 
道 永存 、 菊 森 门 格 综合 征 、 大 血管 错位 和 三 尖 
等 。 成 人 临床 资料 则 依次 为 心房 间隔 缺损 、 
闭 ,心室 间隔 缺损 、 肺 动脉 口 狭 窗 、 
主动 脉 缩 罕 



















i 
动脉 导管 
Er 
\ 主 动脉 口 狭 窗 、 主 动脉 密 动 脉 瘤 和 








综合 得 


大 血管 错位 等 。 
常见 先天 性 心脏 病 的 病 种 在 儿童 与 成 人 咯 有 不 同 的 原 
入 , 国 


因 , 主 要 是 有 些 畸 形 引起 血 流 动力 学 改变 较 早 和 较 
:儿童 期 即 出 现 症状 或 并 发 症 , 引 起 病 孩 及 其 父 生 的 注 
意 , 较 早 得 到 确诊 。 而 有 些 则 相反 。 复 杂 ( 几 种 畸形 同时 存 
在 ) 而 严重 的 畸形 ,在 婴儿 期 芭 可 引起 机 体 所 不 能 附 受 的 血 
部 导 敏 病 婴 的 死亡 。 事实 上 上 完 大 性 心脏 病 患 
普 的 死亡 ,主要 发 和 后 在 出 年 后 数 月 的 婴儿 期 中 :因此 而 病 豆 
的 山 ee 与 儿童 和 成 年 期 的 有 所 不 同 。 














〖 成 人 先天 性 心脏 病 患 病情 况 】 


第 十 一 章 


本 办 法 是 纠 治 心 脏 血 管 的 畸形 ,主要 方法 是 外 科 手 术 和 介 
治疗 :服药 治疗 除 极 少 数 情况 外 (早产 儿 的 动脉 导管 未 团 


先天 性 心脏 血管 病 





随 着 检查 方法 和 治疗 技术 的 发 展 ,先天 性 心脏 病 已 可 
在 婴儿 或 儿童 期 得 到 准确 诊断 和 纠正 性 或 姑息 性 手术 党 
疗 ,从 而 也 使 成 人 先天 性 心脏 病 的 患 病情 况 发 生 很 大 变化 。 
目前 成 人 先天 性 心脏 病 患 者 可 有 以 下 几 种 情况 :@ 未 经 手 
术 治 疗 自然 成 长 人 成 年 期 者 ;@ 在 儿童 期 已 经 手术 纠 治 得 
以 成 长 达成 年 期 者 ;图 在 儿童 期 经 姑息 性 手术 后 得 以 进入 
成 年 期 但 尚 需 纠 正 性 手术 治疗 者 ;四 成 年 期 发 现 需要 或 无 
须 手 术 纠 治 者 ;@@ 成 年 期 发 现 但 除非 施行 心 胜 移植 术 否则 
无 法 纠 治 者 。 这 些 情 况 不 但 使 患 先天 性 心脏 病 的 成 年 人 总 
数 增多 ,而 且 患 严重 或 复合 病变 的 成 年 先天 性 心脏 病 患者 
数 也 增多 。 

值得 注意 的 是 ,部 分 在 儿童 期 纠正 后 先天 性 心脏 病 患 
者 ,其 升 高 的 肺动脉 压力 并 未 如 期 望 的 那样 降 为 正常 ,而 在 
成 年 期 逐渐 发 展 成 为 重度 肺动脉 高 压 。 


【诊断 方法 的 进展 】 
传统 诊断 先天 性 心脏 病 是 根据 病史 、 体 征 、 胸 部 X 线 
和 心电图 检查 .它们 都 是 无 创 性 诊断 方法 .各 有 特点 ,对 常 
见 的 先 : 病 一 般 可 以 作出 诊断 。20 世纪 30 年 代 发 
明 、40 年 代 推广 应 用 的 右 心 导 管 检查 ,开创 了 介入 性 心血 
管 病 诊 2 断 法 的 光 河 ,在 此 下 础 上 0 世纪 0 一 的 年 代 相 全 
发 展 了 左 心 导管 检查 .选择 性 心血 管 造影 .选择 性 指示 剂 稀 
释 晤 线 测定 。 这 些 方法 ee 
氢 含 量 的 分 析 , 向 各 心 腔 注入 指 示 剂 观察 其 稀释 情况 .注射 
造影 剂 观察 造影 剂 的 流动 和 心血 管 腔 的 充盈 显影 情况 ,可 
以 比较 直接 地 了 解 臣 者 的 病理 生理 和 病理 解剖 改变 ,有 确 
诊 和 鉴别 不 同类 型 先天 性 心脏 病 的 价值 。 
20 世纪 50 年 代 发 明 的 超声 心动 图 发 展 非常 迅速 ,是 
诊断 先天 性 心脏 病 第 一 线 检查 手段 ,主要 用 经 胸 二 维 显 像 ， 
也 可 用 多 平面 经 食管 的 二 维 显 像 ,可 探查 不 同类 型 先天 性 
必 呈 痪 的 解剖 和 生理 ,其 中 多 普 勒 彩色 血 流 显 像 和 动 
三 维 显 像 诊 断 价值 最 大 。 
近 20 年 来 做 共振 和 X 线 .CT 断层 显 像 发 展 迅速 .可 
对 心脏 进行 从 心底 部 到 心 尖 部 多 层次 的 横 切 面 和 矢 面 显 
像 ,有 助 于 了 解 复杂 的 先天 性 心脏 病 的 解剖 结构 。 其 中 僧 
oe 显 像 对 软组织 的 显 像 较 X 线 断层 更 佳 ;多 排 蛛 旋 
工 强化 显 像 可 显示 不 同时 段 对 比 剂 出 现 的 先后 ,通过 三 
重建 ,可 清楚 显示 心脏 的 三 维 形态 ,诊断 价值 尤 大 。 
银 据 外 科 手 术 和 和 介 :性 心脏 病 不 



































































入 治疗 的 需要 .对 先天 

仅 要 求 诊断 出 病变 的 性 质 及 其 所 在 部 位 ,还 要 对 病变 的 各 
朗 和 范围 提供 资料 ,并 对 天 后 作出 较为 准确 的 判断 ,内 而 以 
上 -诊断 方法 应 选择 使 用 ,互相 补充 。 





选 


〖 治 疗 措施 的 发 展 】 


治疗 完 天 性 心脏 病 所 引起 的 病理 解 剖 和 生理 改变 的 根 








可 用 昭 | 噪 美 辛 或 阿司匹林 促使 其 关闭 ?通常 达 不 到 此 目的 。: 

















外 科 矫 治 手术 根据 病 孩 情况 可 在 学 龄 前 或 在 婴儿 期 施行 ， 
不 能 耐 受 纠 治 手术 的 婴儿 或 儿童 ,可 先行 姑息 性 手术 .为 以 
后 纠 治 手术 创造 条 件 。 未 能 及 时 接受 矫治 手术 的 患者 .部 
分 发 生 严 重 肺 动脉 高 压 , 个 别 经 过 驾 向 治疗 肺动脉 高 压 后 . 
尚 可 施行 矫治 手术 。 晚 期 患者 有 些 可 考虑 心肺 联合 移植 手 
术 治疗 ,或 肺 移植 联合 心脏 矫治 手术 。 

20 世纪 70 年 代 以 来 开 属 愉 心 导管 术 为 基础 进行 介 人 
治疗 先天 性 心脏 病 的 方法 ,经 过 多 年 的 发 展 . 已 渐 趋 成熟， 
目前 对 动脉 导管 未 闭 ,心房 间隔 缺损 和 心室 间隔 缺损 可 施 
行 导 管 介入 封 堵 术 ,对 淮 膜 狭 窗 或 关闭 不 全 可 施行 导管 介 
人 成 形 术 或 人 工 狼 膜 植 人 术 . 对 主动 脉 缩 窗 可 施行 成 形 术 
再 加 支架 植 人 术 。 此 类 手术 创伤 性 小 ,患者 容易 接受 。 上 
述 外科 手 术 或 介 人 治疗 中 经 食管 超声 心动 图 检查 有 助 于 指 
导 手 术 的 进行 和 判断 手术 的 效果 。 

随 着 儿科 心脏 病 学 和 分 子 生物 学 研究 的 发 展 , 今 后 有 
可 能 在 胚胎 发 育 阶段 即 对 先天 性 心脏 病 作 出 诊断 并 进行 基 
因 治 疗 . 对 一 些 简 单 的 先天 性 心脏 病 , 有 学 者 尝试 在 出 生前 
的 胚胎 时 期 进行 介 人 干预 。 









































【预后 】 

本 病 的 预后 随 畸 形 的 类 别 .严重 程度 以 及 是 否 在 合适 
的 时 机 矫治 了 畸形 有 很 大 的 差别 。 无 分 流 类 和 左 至 右 分 
流 类 中 病变 程度 较 轻 者 预后 一 般 较 好 ,多 数 可 以 存活 到 
成 年 ,其 至 到 老年 ,而 很 少 发 生 心 力 衰竭 ,但 可 并 发 感染 
性 心 内 膜 炎 。 上 述 类 别 中 病变 程度 严重 者. 右 至 左 分 流 
类 和 复合 畸形 者 预后 则 较 差 , 常 难以 存活 到 成 年 ,有 些 在 
婴儿 期 即 已 天 折 。 幼 时 发 绀 明显 的 先天 性 心 胜 病 患 者 . 
一 般 只 有 法 洛 四 联 钙 能 存活 到 成 年 。 出 生 后 半年 内 的 婴 
儿 期 是 本 病 患 者 病死 鞍 的 时 期 。 在 分 流 的 患 
者 ,一 旦 由 于 肺动脉 高 压 而 使 分 流 方向 逆转 ,预后 就 
很 差 。 

随 着 外 科 手 术 治 疗 、 内 科 介 入 治 ; 
庄 的 靶 向 药物 的 问世 以 及 
炎 治 疗 的 进展 ,已 使 本 病 总 




















六 多 种 治疗 肺动脉 高 
内 科 对 心力 衰竭 和 感染 性 心 内 膜 
的 预后 大 为 改观 。 











【预防 】 

预防 本 病 主 要 在 于 优生 优育 证 在 姓 娠 期 中 以免 前 述 可 
以 引起 本 病 的 各 种 危 | 素 ,未 施行 手术 
意 预 防 各 种 并 发 症 。 存活 刘 成 年 期 的 患 普 . 带 过 型 
排 、 婚 旭 和 生育 问题 , 宜 根 据 其 心脏 功能 稍 况 来 安排。 无 发 
绀 的 患者 一 般 能 胜任 生育 .但 有 先天 性 心脏 病 的 父母 基地 
女 患 先 天 性 心脏 病 的 村 人 至 左 分 流 的 患 并 奸 娠 存 
在 风险 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
第 二 节 ”无 分 流 的 先天 性 


心脏 血管 病 
单纯 肺动脉 口 狭 守 


单纯 肺动脉 口 狭 窗 (isolated pulmonic stenosis) 指 以 肺 
动脉 口 狭 罕 为 唯一 畸形 的 常见 先天 性 心脏 病 。 上 患者 的 心室 
间隔 完整 ,但 可 伴 有 心房 间隔 缺损 或 卵 贺 孔 未 闭 。 


【病理 解剖 】 
脉 出 口 处 局 部 狭窄 ,包括 右 心 室 漏斗 部 狭 窗 、 肺 动 

:和 肺动脉 及 其 分 支 的 狭 窗 。 单 纯 肺动脉 口 狭 窗 
绝 大 多 数 是 汰 膜 狭 鹤 ( 约 占 75%) ,少数 是 漏斗 部 狭窄 , 肺 
动脉 及 其 分 支 的 狭 窑 最 少见 (图 16-11-1)。 


























到 16-11-1 辩 膜 型 单纯 肺动脉 口 狭窄 解剖 和 心脏 

大 血管 内 血 流 情况 示意 

图 不 狭 窗 的 肺动脉 辩 3 个 注 叶 融合 ,只 留 下 一 个 小 孔 , 直 

答 常 只 有 2~-4mm, 妨 碍 血液 从 右 心室 进入 肺动脉 , 肺 动 

案 后 扩张 。 心 脏 大 血管 内 血液 流动 方向 与 正 
久 心 胜 和 大 血管 各 部 
流动 者 静脉 血 ， 
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〖 病 理 生理 

肺动脉 量 儿 窑 使 右 心室 排 血 受阻 ,因而 右 心室 的 压力 
增高 ,肺动脉 的 诗 力 则 减低 或 尚 正常 。 两 者 的 收缩 压 甘 
达 10mmHg 以 上 , 共 至 可 能 达到 150~240mmHg。 长 时 
问 的 在 心室 负 位 增加 ， 引起 右 心室 肥厚 ， 人 心 
压力 显著 升 高 的 患者 ,在 
可 超过 左 心房 压力 ,如 同时 aa 心 












庶 竭 。 在 疝 
房 庆 力 亦 相应 地 增 商 并 


1538 








房间 隔 缺 损 或 未 闭 卵 贺 孔 . 则 可 引起 右 至 左 分 流 从 而 出 


【临床 表现 】 

(一 ) 症状 ， 轻 度 狭窄 可 无 症状 ,重度 狭 窗 在 劳累 后 可 
引起 呼吸 困难 , 心 怪 乏力、 胸 头 、 咳 嗽 , 偶 有 胸 首 如 昌 
本 病 患者 较 易 患 肺 部 感染 ,后 期 可 有 右 心 误 竟 症状 。 偶 可 
并 发 感染 性 心 内 膜 炎 。 

(二 ) 体征 最 主要 的 是 在 胸骨 左 缘 第 2 肋 间 有 响亮 
《2 一 5 级 之 间 ) 而 粗 烟 的 收缩 期 吹风 样 杂音 , 旦 喷射 性 ,多 
数 伴 有 仍 蜂 ,向 左 锁骨 下 区 传导 ,背部 亦 常 可 听 到 。 狭 和 
重 杂音 念 响 而 高 峰 后 移 。 肺 动脉 识 区 第 二 心音 减轻 而 分 
裂 。 汗 斗 部 狭窄 时 ,杂音 的 最 响 处 多 在 胸骨 左 缘 第 3.4 胁 
闻 。 肺 动脉 狭窄 时 ,杂音 常 在 腋 部 和 背部 处 听 到 。 轻 .中 度 
狭窄 的 患者 ,肺动脉 汐 区 在 第 一 心音 后 可 听 到 肺动脉 收缩 
喷射 音 。 此 音 仅 发 生 于 状 肝 型 狂 窄 的 患者 ,可 能 由 于 有 心 
室 排 血 时 引起 扩大 的 肺 动 有 洲 腊 开启 时 振动 
所 致 。 个 别 患者 可 在 肺动脉 汰 区 听 到 由 脐 动 脉 注 关 闭 不 全 
引起 的 舒张 期 吹风 样 杂音 。 



































【辅助 检查 】 
(一 ) X 线 检查 
常 ;中 、 重 度 狭 窄 患 者 , 肺 血 


轻 度 狭 容 的 患者 ,X 线 表现 可 能 正 
细小 ,整个 肺 时 异常 清晰 ， 
肺动脉 总 干 弧 凸 出 ( 狭 完 后 的 扩张 ?而 j 动 明显 .但 肺 门 血 
管 扶 动 弱 , 有 心 3 斗 部 型 狭窄 和 肺动脉 型 狭 罕 的 
患者 , 肺 总 动脉 则 多 不 扩 大 (图 16-11-2) 。 













医 





图 16-11-2 dad X 线 正 位 像 


示 肺 动脉 总 干 跌 




















et 的 经、 下 以 及 其 引起 
不 同 的 4 种 型 :1 
S 膏 大 天 和 种。 心 宝 肥大 和 任 和 努 












不 完全 性 有 柬 支 传导 | 





i 人 有 心 
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-aVRl12 - aVL1/2 aVF1/2 
1 
FM | 
pg i s 痢 ! | 
Val2 Vi bi V2: V512 | Val/2:: VsU2 
图 16-11-3 Ss 天 窄 的 心 电 
图 示 电 轴 右 人 Vag、Vi、Va .Vs 导 联 尺 波 均 甚 高 ,ST 段 压低 . 工 波 倒置， 
V, .Vs 导 联 有 较 深 的 S 波 - ST 自 压低 ， 工 波 倒置 ; 了 、 册 vaVF 导 联 RR 波 高 ,ST 段 压 





rR 导 联 星 QR 型 。 示 有 右 心室 肥大 和 劳损 。 





心 电 轴 有 不 同 程度 的 右 偏 。 
时 16-11-3) 。 


损 ( 心 前 区 广泛 性 工 波 倒置 ) 。 
部 分 患者 有 P 波 增高 ,显示 右 心 房 肥大 ( 
















(三 ) 超声 心动 图 检查 “ 波 膜 型 狭窄 者 ,二 维 超声 示 辩 
膜 增 厚 向 肺动脉 内 呈 贺 顶 状 凸 出 .肺动脉 总 干 扩张 ;漏斗 部 
型 狭窄 者 ,在 收缩 其 11 可见 淤 腊 扑 动 。 脉 冲 多 普 勒 超声 和 
多 普 勒 彩色 血 :肺动脉 内 有 收缩 期 清流 ,连续 多 普 








勒 超声 可 探测 右 心室 
图 16-11-5)。 


与 肺动脉 间 的 压力 阶 差 ( 图 16-11-4、 


所 有 导 联 均 用 减 半 电 








图 16-11-5 肺动脉 








定 肺动脉 辩 跨 准 压 力 
图 示 收 缩 期 向 下 频谱 最 
谱 的 总 面积 为 平均 讨 产 


压力 阶 差 超过 

般 认为 在 40mmHeg 以 
为 中 度 狭 罕 ， 
肺动脉 撤 至 右 ， 





0 在 )( 图 








































访 增高 .肺动脉 讨 方 正常 或 降低 。 丰 心室 与 肺动脉 的 收缩 其 分 支 狭 小 (图 16-11 7 





下 为 轻 度 狭 





五 ) 选择 性 心血 管 ; 


图 16-11-4 ”加 膜 型 肺动脉 口 狭 窄 的 二 维 超声 心动 

图 肺 动 肪 长 轴 切 面 像 a < ee 

见 肺 动脉 湾 口 处 狭窄 . 洪 腊 开放 旦 加 贰 状 (箭头 所 示 ) i 
了 一 所 Ar 本 

(四 ) 心脏 导管 检查 右 心 导管 检查 可 发 现 有 必 中 形成 次 


阴影 ( 湖 汁 Se 乱 ) 


狭窄 处 连续 式 多 普 勒 超声 测 
阶 差 


为 最 大 讨 差 36. SmmHg. 烦 













.3mmHg 





狭 窑 的 程度 .一 


10 一 100mmHeg 之 间 


态 变 化 判别 狭窄 的 类 型 ( 汶 | 


j 比 剂 注 
禹 合 旭 大 
汶 乳 如 组 吕 1 状 、 人 剂 由 此 哮 出 
:及 总 动脉 扩 多 定 .或 在 


式 记 有 肿 动 及 








y 








第 十 六 篇 


Le 


100 


人 让 
I 四 


”上 肺 总 动脉 右 心 室 


循环 系统 疾病 一 


图 16-11-6 辩 膜 型 肺动脉 口 狭窄 的 肺动脉 与 右 心 
室 间 连续 测 压 记录 

图 脉 压力 低 、 
动 。 有 心室 收缩 








收 秽 压 20mmHg, 曲 线 有 多 个 细小 


达 两 差 达 







图 16-11-7 准 膜 型 遍 动 脉 口 狭窄 选择 


性 右 心 室 





〖 诊 断 与 鉴别 诊 
鉴别 诊断 贤 考 ee i 下 和 大 六， 
(一 )】 心 房间 隔 缺 损 ” 轻 度 上 肺动脉 站 
岁 表 现 与 心房 间隔 缺 捞 晤 有 相似 之 处 ,要 
见 本 夭 第 了 一 章 第 三 各 左 至 有 分 流 的 / 
中 "心房 间隔 缺损 ”)。 
t= 人 
es Pe 各 













淹 : MM 部 狐 窗 的 体征 与 心室 间隔 





病 ” 中 “ 原 发 性 肺动脉 扩张 ”)。 

(四 ) 法 洛 四 联 症 重度 肺动脉 口 狭窄, 伴 有 心房 间隔 
缺损 ,而 右 至 左 分 流出 现 发 绀 的 患者 (法 洛 三 联 证 ), 需 与 法 
洛 四 联 证 相 鉴别 (参见 参见 本 篇 第 十 一 章 第 四 节 *“ 右 至 左 分 


流 的 先天 性 心脏 血管 病 ” 中 “法 洛 四 联 症 ”) 。 





【预后 
一 般 较 好 ,重度 狭 罕 的 患者 ,可 发 生 右 心 衰竭 而 死亡 。 


【治疗 】 了 

单纯 的 肺动脉 辩 狭 窑 首 选 经 皮 肺 动脉 次 球 玩 扩张 治 
疗 ,其 远 期 效果 可 与 外 科 手 术 媲 美 ,而 术 后 关闭 不 全 发 生 率 
低 。 伴 有 肺动脉 发 育 不 良 、 其 他 类 型 的 肺动脉 狭窄 仍 以 外 
科 治 疗 为 主 。 主 要 施行 手术 切 开 淤 膜 ,或 切除 漏斗 部 的 肥 
厚 部 分 。 下 列 情 况 是 干预 治疗 的 指 征 :患者 有 明显 的 症 
状 ;@ 心 电 图 或 X 线 示 显 著 右 心室 肥大 ; @ 静 息 时 右 心室 
与 肺动脉 间 的 收缩 期 压力 阶 差 在 40mmHg 以 上 。 肺 如 
获 窜 位 于 近 端 且 狭 窑 段 较 短 的 患者 ,可 施行 手术 治疗 ;经 皮 
穿刺 置 人 带 球 订 导管 扩张 并 植 人 支架 也 可 考虑 应 用 。 对 于 
不 施行 手术 治疗 的 患者 ,应 密切 注意 预防 感染 性 心 内 膜 炎 
和 心力 衰竭 的 发 生 。 


















二 、 主 动脉 缩 窒 
主动 脉 缩 窗 (coarctation of aorta) 是 较 常见 的 先天 性 血 
管 畸 形 ,多 见于 男性 ,男女 比例 为 4: 1~5 : 1。 


【病理 解剖 】 

主动 脉 发 生 局 限 性 狭 窗 ( 缩 窗 ), 缩 罕 部 位 绝 大 多 数 是 
在 主动 脉 纪 左 锁骨 下 动脉 开口 的 远 端 靠 近 动脉 导 伯 连接 
处 。 少 数 患 者 ， 缩 罕 可 发 生 在 左 锁骨 下 动脉 开口 的 近 段 或 
在 降 主动 脉 的 一 段 中 。 不 少 患 者 伴 有 二 叶 式 主动 脉 游 、 锁 
骨 下 动脉 狭窄 、 动 脉 导 管 未 闭 、 心 房 或 心室 间 陋 缺损 等 畸 
形 。 缩 窗 段 后 的 主动 脉 常 扩 大 或 形成 动脉 瘤 ( 图 16-11-8)。 
2 节 大 。 严 重 的 缩 罕 可 使 主动 脉 腑 完全 闭塞 不 适 , 形 
成 “主动 脉 号 离 断 ”。 











【病理 生理 】 
缩 窗 段 的 存在 引起 了 血 流动 力 障碍 : 缩 罕 段 以 上 ( 近 
端 ) 血 压 升 高 , 头 部 及 上 半 身 的 血液 供应 正常 或 增加 ; 缩 
窜 段 以 下 ( 远 器) 血压 降低 ,下 半身 血液 供应 减少 ;在 缩 窗 
段 上 下 动脉 分 支 之 间 发 展 广 泛 的 侧 支 循环 . 主要 是 锁骨 
二 上 沪 间 分 支 , 诊 肢 部 分 支 和 乳房 内 动 
脉 分 支 ) 与 降 主动 脉 的 分 支 (包括 肋 间 分 支 和 艇 外 动脉 分 
人 藉以 维持 身体 下 半 部 的 血液 供应 。 左 心 
室 逐 渐 肥 大 。 
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图 16-11-8 ”主动 脉 缩 窄 解剖 生理 示意 
图 示 主动 肪 缩 窄 自在 弓 部 左 锁骨 下 动脉 开口 的 运 喘 




















【临床 表现 】 图 16-11-9 主动 脉 缩 窜 的 超声 心动 到 表现 

图 示 升 主动 脉 及 主动 脉 马 轩 , 

在 15 岁 之 前 ,往往 无 明显 的 自觉 症状 ;30 岁 以 后 症状 升 主动 脉 及 主动 脉 号 扩 
趋 于 明显 。 有 由 高 血压 引起 的 头痛 , 头 胀 .耳鸣 、 失 限 等 ; 
















16-11-9) 
肢 血 供 不 足 引起 的 下 肢 无 力 、 冷 感 .酸痛 ,麻木 等 ;以 及 由 粗 ” 和 
大 的 ea 人 ne 二 En 压 ; We (四 ) 矢 面 和 左前 和 斜 位 磁 共 振 或 CT 断层 显 像 ”可 见 
的 侧 生动 脉 压迫 兰 骼 ， 中 
后 有 脉 压 人 迫 消 骨 而 引起 的 瞧 开 ,人 压 但 主动 脉 缩 罕 的 部 位 和 形态 .有 时 还 可 见 到 扩张 的 侧 支 循环 


经 从 而 引起 的 上 肢 麻 木 与 瘫痪 等 。 本 病 可 发 生 感 染 性 动脉 
内 膜 炎 , 心 力 衰 竟 , 脑 血管 意外 ,主动 脉 破裂 等 而 危及 生命 。 
主要 体征 有 ， 

上 肢 血 压 下 


血管 (图 16-11-10)。 














而 下 肢 血 / 压 显著 地 低 于 上 肢 ( 正 常人 












用 常规 血压 计 测量 时 朋 动 脉 收缩 压 让 识 
20~40mmHg)。 胸 骨 上 窝 和 锁骨 上 窝 常 有 显著 搏动 。 腹 
主动 脉 , 股 动脉 . 腾 动 脉 和 足 背 动脉 脉 持 微 弱 或 不 能 触及 。 
上 层 血 压 增高 常 在 10 岁 以 后 才 明 显 。 缩 罕 部 位 在 左 锁 肯 











- 肢 。 





下 动 脉 开口 的 近 端 者 ,左上 上 肢 血 压 可 低 于 右 
2. 侧 支 循环 动脉 曲张 、, 捕 动 显著 和 伴 起 申 , 较 常见 于 
肩 肿 间 区 、 腋 部 ,胸骨 旁 和 中 上 腹部 。 
3. 心脏 体征 示 心 脏 浊音 界 向 左 向 下 扩大 。 沿 胸骨 左 
` 中 上 腹 , 左 侧 背部 有 收缩 中 后 期 吹风 样 杂 音 (2 一 上级) 
人 胶 部 、 胸 绷 劳 可 听 到 侧 支 循环 的 收缩 黄 或 连续 


























性 血管 杂音 。 
【辅助 检查 】 
(一 ) X 线 检查 ”可 见 :@ 左 , ;四 升 主 动脉 扩 图 16-11-10 主动 脉 编 窒 的 胸 主 动脉 矢 面 磁 共振 
大 并 略 向 右 凸 出 , 目 拓 动 明显 ; 缩 窗 后 主动 脉 朋 也 扩大 , 形 显 像 
成 向 左 凸 出 阴影 ,如 同时 有 左 锁骨 下 动脉 扩张 , 则 形成 3” 图 示 主 动脉 缩 窗 ( 倍 头 听 指 处 ) 
字形 向 左 凸 出 的 阴影 ;四 肋骨 下 缘 困 曲张 助 间 动 脉 的 侵蚀 
而 旺 问 缺 状 ,出现 在 第 三 肋骨 以 下 的 肋骨 。 在 儿童 常 不 (五 ) 经 动脉 的 逆行 性 左 心 导 昔 检 童 和 选择 性 造 
明显 。 可 发 现 缩 窜 段 的 近 端 主动 脉 腔 内 /放下 ， 














为 讨 力 降低 . 脉 下 减低 


(二 ) 心电图 “可 正常 或 有 左 心室 肥大 或 兼 有 劳损 的 长 的 ; 
段 (图 16-11-11A) 


表现 。 示 主 二 
(三 ) 二 维 超声 心动 图 ”可 见 左 心室 向 心性 肥厚 ,在 胸 

芭 上 上 窗 探测 可 显示 主动 脉 缩 宗 处 及 其 近 端 的 主动 脉 扩张 。 与 鉴别 诊断 】 

连续 波多 普 勒 趋 声 可 探测 缩 窄 部 位 前 后 的 压力 阶 差 (图 允 疡 本 绞 往 入 从 年 经 患 首 发 琶 高 血压 开 婧 : 签 栓 下 用 

















Latl 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 











图 16-11-11 主动 脉 缩 窒 的 主动 脉 造 影 
A. 示 主 动脉 缩 厌 段 所 在 部 位 “”B. 示 介 信 治疗 放置 支架 后 缩 罕 解除 








动脉 控 动 情况 与 测定 下 肢 血 压 可 进一步 提示 本 病 的 可 能 。 形 \ 增 厚 或 融合 成 圆 
本 病害 与 高 血压 或 其 他 症状 性 高 血压 相 鉴别 。 由 后 天 性 炎 ”形成 猴 膜 钙化 ;@@ 洋 3 
症 引起 的 多 发 性 大 动脉 炎 可 以 导致 主动 肪 炎症 性 的 狭 罕 ，。 道中 有 隔膜 或 i 致 ;@ 主 动脉 淤 上 狭 闪 
wt 主动 脉 缩 窄 极 相 类 根部 ,主动 脉 淤 之 上 ,有 向 主动 脉 腔 内 突出 的 环 或 带 所 致 ， 
t 难 鉴别 。 但 前 者 释 往往 较 长 , 且 常 是 多 处 动脉 受 ”也 有 整 段 动脉 狭窄 的 。 后 两 者 均 极 少见 (图 16-11 12)。 
Per 别 诊断 的 参考 。 


锥 形 结 构 ， 项 部 留 小 孔 ; 常 在 将 年 j 




































【预后 】 
_ 视 上 不同 ,成 年 患者 平均 自然 寿命 40 岁 左右 ， 
发 上 心力 衰竭 , 蚁 血管 意外 、 主 动脉 破裂 等 而 死亡 。 









1 外 科 手 术 ”将 主动 脉 的 缩 窗 部 切除 ,然后 作对 端 吻 
条 罕 段 较 长 切除 后 不 能 作对 端 吻合 时 ,可行 同 种 异体 血 
管 或 人 造血 管 移植 ;不 能 切除 时 也 可 行 旁 路 移植 术 。 手 术 
以 在 10 一 26 岁 之 间 施 行 较 好 ;30 岁 以 上 者 由 于 主动 脉 的 
弹性 减弱. 可 能 影响 对 端的 吻合 ; 10 罗 凡 下 儿 因 二 动 芒 六 
在 发 存 中 ,移植 的 血管 可 能 以 后 因 两 端的 主动 肪 逐渐 长 大 
而 显得 和 狭窄 。 但 如 症状 明显 . 则 在 婴儿 儿童 期 即 应 施行 手 
术 汶 并 

2. 经 皮 穿 刺 置 入 带 管 进行 扩张 并 植 入 支架 治 
疗 可 多 次 扩张 的 支架 效果 近年 也 得 到 确认 。 在 儿童 期 进 
行 第 一 次 扩张 ,成 年 后 进行 第 二 次 扩张 ,使 因 主 动脉 完全 发 主动 脉 口 狭 罕 
痛 后 扩张 过 的 缩 窗 处 显得 相对 较 狭 窒 的 血管 得 到 成 形 (图 主动 脉 讨 力 降低 。 
16: 11 118B), 3 











i 构 ， To 和 Ls 条 省 :到 及 














ey ee 左 心室 庄 力 增 藻 而 
ee 最 了 EE 心 力 
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三 、 宇 动脉 口 狭 窜 伟力 发 育 迟 钝 。 a Fis | 妆 
动脉 口 狭 尝 可 影响 患者 的 发 育 。 常 】 





NE Ss 志 
congenital aortic stenosis) 有 三 区 有 


可 发 生 心 力 衰竭 或 并 发 
: 注 叶 发 育 不 全 ,多 为 二 叶 式 畸 。 歇 炎 。 体征 有 :脉搏 退 滞 厕 较 吕 ,在 庄 及 脉 卜 储 低 : 心 唐 六 




















完 eS i Ln 性 杀 
音 向 颁 动 脉 和 心 尖 部 传导 





交 低 ,在 胸骨 左 缘 第 3 一 上 肋 间 处 
而 较 少 向 颈 动脉 传导 .第 无 收缩 期 喷射 
在 胸骨 右 缘 第 1 肋 问 和 右 颈 动脉 上 听 








4 可 见 升 主动 脉 扩 
升 主动 脉 不 扩张 ， 
未 不 扩张 或 缩小 。 

劳损 的 表现 ,可 有 





心电图 可 正 党 
左 心房 肥大 。 


起 考 ， 
人 主动 脉 ， 
16-11-13)。 凌 
内 有 一 线 状 癌 声 ,主动 肪 
心动 图 可 在 主动 脉 内 测 到 收缩 期 清流 和 左 心室 
的 压力 阶 差 


: 显示 在 左 心 
提早 关闭 并 站 动 。 多 党 
与 主动 脉 间 









超声 

















16-11-13 ”二 叶 式 主动 脉 辩 


车 六 V3 二 时 不 二 
















和 检 栖 .可 发 现 左 心 
收缩 玉 与 主动 脉 收缩 压 
下 型 者 可 突 













下 的 红 光 
人 未 (7 
有 有效 介 A 
严重 的 重度 刘 





目前 TAVI 治疗 的 适应 
动脉 游 锋 窄 肖 ;加 外 科 于 术 末 电 或 
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风险 过 高 者 。 
四 、 右 位 人 心 


右 位 心 (dextrocardia) 是 心脏 在 胸腔 的 位 置 移 至 右 侧 
的 总 称 。 心 脏 无 其 他 先天 性 畸形 的 单纯 右 位 心 不 引 起 明显 
的 病理 生理 变化 .也 不 引起 症状 .以 后 和 常人 一 样 可 能 也 中 
后 天 性 心脏 病 。 但 右 位 心 常 和 较 严 重 的 先天 性 心血 答 畸 形 
同时 存在 。 右 位 心 一 般 可 分 为 三 种 类 型 (图 16-11-14) 。 















1 
镜像 右 位 心 








图 16-11-14 正常 心脏 、 镜 像 右 位 心 、 右 旋 右 位 心 
和 左 位 心 解剖 位 置 示意 


(一 ) 真正 右 位 心 ” 心 脏 在 胸腔 的 右 侧 , 其 心房 ,心室 
和 大 血管 的 位 置 宛如 正常 心脏 的 镜 中 像 . 亦 称 为 镜像 右 位 
心 。 常 伴 有 内 脏 转 位 ， 但 亦 可 不 伴 有 内 脏 转 位 。 本 型 布 位 
心 除 X 线 和 超声 险 查 示 心 影 如 正常 心脏 
像 外 ,心电图 示 有 特征 性 改变 : 1 导 联 P 波 和 工 波 倒 贤 . 









中 










QRS 波 以 向 下 波 为 主 . 类 似 通 常 工 导 联 图 形 的 倒影 :由 导 
联 相当 于 通常 的 夺 导 联 . 而 耳 导 联 则 相当 于 通 导 联 ; 
aVR 导 联 相当 于 通常 的 aVL 导 联 ,而 aVL 导 联 则 相当 于 





通常 的 aVR 导 联 ; 胸 导 联 中 Vs、 V Vs Vs ww 利 Vs 分 别 
相当 于 通常 的 Var Vs、 Via Vi Vs 利 V .而 V R 和 | AR 则 
分 别 相当 于 通常 的 V: 和 Vi (图 16-11-15) 。 

一) na of the Sy 局 有 脏 位 en 

系 木 形 成 锐 像 信 

为 心脏 聊 位 旋转 所 亦 了 为 性 有 Z 心 。 
正 型 大 血管 转 位 、 肺 动脉 淤 狭 
心电图 示 第 工 导 联 P 波 直立 而 工 波 倒 
高 : 左 胸 导 联 RR 波 较 小 其 前 有 Q@ 波 ,二 、 轩 导 联 示 有 忆 波 

(三 ) 心脏 右 移 由 于 策 \ 胸 膜 或 申 的 病变 而 使 心脏 咎 
位 于 右 胸 . 心 电 图 工 导 联 中 无 异常 变化 

不 伴 有 其 他 先天 性 畸形 的 有 位 心 无 须 特殊 处 理 

















向 合谋 到 
心房 间隔 缺损 
全 . 右 胸 导 联 民 波 较 
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断 。 单 纯 双 侧 上 腔 静 脉 无 须 治疗 ,但 如 果 此 静脉 引流 入 左 
心房 而 引起 发 维 , 可 施行 该 静脉 下 端 结扎 术 治 疗 。 
第 三 节 ” 左 至 右 分 流 的 
先天 性 心脏 血管 病 





一 、 必 房间 隔 缺 损 


: ; 3 心房 间隔 缺损 (atrial septal defect, ASD) 是 成 人 中 坡 
i me ae 常见 的 先天 性 心 胜 病 ,为 厌 胎 发 育 过 程 中 ,房间 隔 的 发 生 、 
吸收 和 融合 出 现 异 常 ,导致 左 \ 右 心房 之 间 残 留 未 闭 的 缺 
损 ,女性 较 多 见 ,男女 比例 约 为 1 : 2~1 : 4。 





图 16-11-15 真正 右 位 心 ( 镜 像 右 位 心 ) 的 心电图 
图 示 ] 导 联 P 波 倒置 ,QRS 波 呈 Qr 型 ,T 波 倒置 为 主 ， 
为 通常 工 的 倒影 。aVR P 波 双 相 , Rs 型 ,类 似 通 常 的 
aVL, 而 aVL P 波 倒置 ,rS 型 ,TT 波 倒 置 ,类 似 通 








【病理 解剖 】 





aVR。Vi、Vi Vi Vs 分 别 类 似 通常 的 Veg、 Vig、 Van、 心房 间隔 缺损 有 下 列 不 同 的 解剖 闫 型， 
和 Vi。 Vi Vsg ViR VsR、Vig 则 分 别 类 似 通常 的 Vz Vs、 人 第 一 孔 未 闭 型 缺损 也 称 原 发 扎 型 以 损 3 A 
Vi Vs 和 Vi。 本 图 aVR 工 波 倒 各 ,Vik 和 VaR ST 段 略 房间 隔 的 下 部 ,一 般 较 大 ,其 下 缘 缺 乏 心房 间隔 人 








压低 .提示 有 心肌 损害 室 间 隔 的 上 部 和 二 尖 注 与 三 尖 凑 所 组 成 ; 常 们 有 入 
叶 的 绚 缺 ,导致 二 尖 廊 关闭 不 全 ,少数 还 有 三 尖 油 

五 、 其 他 无 分 流 的 先 天 性 . pe ee 也 称 继 发 孔 型 缺损 :人 | 
. 房间 隔 的 中 部 卵 圆 宽 处 ,直径 较 大 , 常 在 1 一 3em 之 间 . 约 占 

心脏 血管 病 所 有 心房 间隔 缺损 的 80%。 ee 置 较 低 , 下 缘 

缺乏 心房 间隔 组 织 ,而 连 入 下 腔 静 脉 人 口 处 , 称 为 低位 缺损 。 

(三 ) 高 位 缺损 “位 于 心房 间隔 的 上 部 ,上 缘 连 接 上 腔 
静脉 开口 处 ,一 般 较 小 。 

(四 ) 冠状 静脉 窦 部 缺损 ”位 于 正常 冠状 静 有 
口 处 。 

(五 ) 心房 间隔 完全 缺失 “形成 单 心房 ,如 心室 间隔 仍 
然 完 好 , 则 形成 一 房 二 室 的 三 心 腔 畸 形 (参见 本 夭 第 十 一 章 
第 四 节 " 右 至 左 分 流 的 先天 性 心脏 血管 病 >t“ 单 心房 2。 此 
张 。 本 病 预 后 良好 ,无 须 特殊 治疗 。 为 人 加 鞭 临 床 表 现 与 一 般 必 房 间隔 亿 损 有 所 不 同 - 

二 ) 特 发 性 肺动脉 高 压 (idiopathic pulmonary arterial 通 ， ei 人 nr eri 交 
2 沸 时 处 动 辽 原 发 增 此 性 靖 强 扬 避 的 。 条 半生 也 测 逆 上坟 完 全 关闭 各 六 晤 加 并 来 闭 。 

师 动 肪 高 压 , 其 病因 可 能 是 多 方面 的 ,先天 性 的 肺 小 心房 间隔 缺损 患者 30% 可 合并 此 他 先天 性 随 形 ; 如 币 
a 卫 灾 是 其 中 之 一 ( 见 本 简 第 十 二 章 第 三 节 "肺动脉 高 静脉 畸形 引 流 人 右 心 房 左 侧 他 及 秀 脉 永 存 、 二 类 六 狭 罕 
Ea (包括 后 天 形成 Lutembacher 综合 征 )、 肺 动 

(三 ) 在 他 上 腔 静 脉 永存 (Persistent left superior vena 。 脉 口 获 尝 .三 尖 辩 闭锁 或 三 尖 扒 下 移 畏 形 .二 类 六 脱 重 等 。 
cava) 亦 称 双 侧 上 腔 静 脉 畸 形 , 由 胎儿 期 的 左前 主 静 脉 与 
左 Cuvier 管 不 闭合 而 形成 ,多 引流 人 冠状 静脉 突 。 本 病 多 ” 【病理 生理 】 
合并 其 他 先天 性 心血 管 畸形 ,但 单纯 性 者 不 引起 明显 病理 左 心房 的 压力 通常 高 于 右 心 房 , 故 心房 间隔 缺损 时 左 
生理 变化 ,也 无 明显 症状 和 体征 。X 线 示 半 数 患 者 主动 脉 心房 的 血液 分 流入 右 心房 。 分 流量 的 大 小 随 缺 损 和 肺 循环 
艺 的 左 革 缘 有 新 月 状 的 血管 影 向 上 延至 近 左 锁骨 处 ,使 上 阻力 的 大 小 \ 和 有 心室 的 相对 顺应 性 以 及 两 侧 心 房 的 压力 差 
纵隔 阴影 旦 VV 形 增 宽 。 心 电 图 无 变化 ,超声 心动 图 可 探测 而 不 同 。 此 时 右 心 室 不 但 接受 由 上 下 腑 静脉 流入 右 心 房 的 
色 扩 张 的 冠状 静脉 窗 。 右 心 导 管 检查 时 如 心 导管 进 人 栈 形 血液 ,同时 还 接受 由 堪 心房 流 人 右 心 房 的 血液 , 故 有 心室 贡 
的 左 侧 二 明 静 脉 或 心血 管 造影 时 显示 些 花 脉 则 可 确立 诊 工作 负担 增加 , 排 血 量 增 大 。 但 大 量 血 液 在 从 有 心房 到 而 


有 





Sn 


(一 ) 原 发 性 肺动脉 扩张 (idiopathic dilatation of the 
pulmonary artery) ” 指 肺 动脉 总 干 扩大 而 无 其 他 畸形 .可 能 
是 胚胎 发 育 期 中 ,动脉 干 的 分 化 不 均 ,以致 肺 动脉 较 大 而 主 
患者 多 无 症状 。 体 检 示 心 浊音 界 不 增 大 ， 
3 级 以 下 的 收缩 期 吹风 样 杂 音 和 收缩 喷射 


















大 , 肺 血 4 - 常 。 心 电 图 正常 . 超 


下 增 宽 , 心 导管 检查 无 异 
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心室 、 肺 血管 . 左 心房 .最 后 又 回 到 右 心房 这 一 途径 中 进行 ”本 病 可 发 生 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 ,心房 扑 亏 
的 循环 是 无 效 循环 。 肺 循环 的 血 流量 增加 , 常 达到 体循环 。 ”失常 ,以 30 岁 后 多 见 。 偶 由 于 扩大 的 肺动脉 压迫 喉 返 神经 
的 2~4 倍 , 体 循环 的 血 流量 则 正常 或 略 降低 。 长 期 的 肺 血 而 引起 声音 嘱 哑 。 并 发 感染 性 心 内 膜 炎 者 少见 。 后 期 可 以 ! 
流量 增加 ,可 导致 肺 小 动脉 内 膜 增生 , 管 腔 狭窄, 肺动脉 阻 出 现 心力 衰竭 。 
力 增高 而 出 现 显 著 的 肺动脉 高 压 (图 16-11-16)。 (二 ) 体征 ”缺损 较 小 的 患者 可 能 无 明显 的 体征 .而 缺 
损 较 大 的 患者 可 能 发 育 较 差 , 体 格 瘦小 .左前 胸 隆 起 .其 至 
We 心脏 血管 方面 可 出 现下 列 体征 。 
. 心脏 浊音 界 可 增 大 , 右 心 室 增 大 时 在 胸骨 左 缘 、 剑 

Ne 心 尖 搏 动 , 触 诊 可 及 抬 举 样 搏动 。 

2. 胸骨 左 缘 第 2 肋 间 可 听 到 2 一 3 级 收缩 期 吹风 样 过 
音 ,为 喷射 性 ,为 肺 循环 血 流 量 增 多 及 相对 性 肺动脉 钦 狭 罕 
所 致 ,多 数 不 伴 有 社 巾 。 在 杂音 之 前 ,第 一 心音 之 后 可 听 到 
短促 而 高 亢 的 收缩 期 喷射 音 ( 喀 喇 音 ) 。 

3. 肺动脉 狼 区 第 二 心音 明显 分 裂 并 增强 ,此 种 分 裂 在 
呼吸 周期 和 Valsalva 动作 时 无 明显 改变 (固定 性 分 裂 ) 。 

4. 肺动脉 压力 明显 升 高 时 ， 在 肺动脉 瓣 区 可 用 到 由 本 
相对 性 肺动脉 汰 关闭 不 全 而 引起 的 舒张 期 吹 / 竹 
胸骨 左 缘 3 一 5 肋 间 可 闻 及 2 一 3 级 三 尖 瓣 反 流 杂音 , 呈 吹 









































































风 样 ,向 心底 部 传导 。 
图 16-11-16 心房 间隔 缺损 解剖 生理 示意 5. 第 一 as 
图 示 左 心房 的 动脉 血 经 心房 间隔 缺损 分 流入 右 心房 , 动 区 可 听 到 收缩 期 吹风 样 杂 音 。 
洛 脉 血液 混合 流动 于 右 心 房 , 右 心 室 和 肺动脉 之 中 。 图 6. 周围 动脉 搏动 较 弱 , 颈 青 脉 可 能 显示 明显 的 a 波 
中 上 ,下 腔 静 脉 和 右 心房 上 部 用 密集 黑 点 代表 流动 静脉 
血 , 左 心房 无 黑 点 人 动脉 血 , 右 心房 下 部 、 右 心室 【辅助 检查 】 
和 肺动脉 的 稀 政 黑 点 代表 动 滔 脉 血 混合 流动 (一 ) X 线 检查 典 天 型 的 改变 有 :| 肺 野 充 血 ,肺动脉 增 

















粗 , 肺 动脉 总 干 弧 明 显 凸 出 ; 肺 门 血管 影 粗 而 搏动 强烈 , 形 
本 病 心 脏 的 增 大 以 右 心室 与 右 心房 为 主 , 常 肥 ) 厚 与 扩 成 所 谓 肺 门 舞 蹈 ; 右 心房 和 右 心室 增 大 ,主动 脉 纪 影 缩小 ， 

大 并 存 ,肺动脉 及 其 分 支 扩 大 。 左 心室 工作 负担 不 增加 , 流 。 第 一 孔 未 闭 型 伴 有 二 尖 辩 关闭 不 全 者 则 左 心室 亦 有 增 大 
经 左 心房 的 血液 虽然 增加 ,但 可 通过 心房 间隔 缺损 和 二 尖 (图 16-11-17) 。 
加 孔 两 个 出 口 来 排 血 ,因此 都 不 增 大 ,但 在 第 一 孔 未 闭 而 伴 
有 二 关闭 不 全 时 , 则 左 心室 亦 可 增 大 。Lutembacher 
综合 征 时 右 心室 、 右 心房 和 肺动脉 总 干 增 大 更 明显 , 左 心室 
每 捕 输 出 量 




















营 的 肺 导 
心房 ， 
时 出 现 》 中 

脉 的 血液 也 可 有 一 -前 eps 左 心房 ， 但 一 般 不 引起 
发 绀 。 








【临床 表现 】 

(一 ) 症状 ， 本 病 证 状 轻重 不 一 ， A 仅 
在 检查 时 被 发 现 。 重 者 可 表现 为 劳 
咳嗽 和 咯血 。 小 儿 则 可 能 有 进食 困难 
至 发 育 隘 得。 一 般 情况 下 ,患者 无 发 绯 , 但 如 右 至 左 分 流 时 
则 可 出 现 改 级。 初生 嗣 儿 由 于 胎儿 期 的 及 循环 高 阻力 状态 
尚 存在 , 电 可 能 有 短 时 期 的 布 至 左 分 流 而 有 短暂 的 发 缂 ， 







发 级 道 感 红 、 其 

















动脉 益生 弧 朋 了 医 . 串 门 








| 支 阻 洲 、 
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(二 ) 心电图 检查 ”可 有 三 种 类 型 的 变化 :不 全 性 右 束 
性 右 束 支 阻 滞 和 右 心 室 肥大 ,而 以 前 者 为 最 多 
见 。 此 外 ,心电图 了 波 可 能 增高 , 心 电 轴 可 右 偏 ,PR 间 期 
可 能 延长 。 第 一 孔 未 闭 型 的 患者 PR 间 期 延长 , 心 电 轴 可 
左 偏 并 可 能 有 左 心室 肥大 的 表现 (图 16-11-18) 。 

(三 ) 超声 心动 图 检查 ”二 维 超声 心动 图 可 显示 房间 隔 
缺损 处 超声 反射 的 失落 (图 16-11-19) ,超声 造影 可 进一步 证 
实 缺 损 的 存在 。 彩 色 多 普 勤 血 流 显 像 可 显示 分 流 的 部 位 。 
而 动态 三 维 超声 心动 图 还 能 立体 显示 其 结构 (图 16-11-20) 。 

磁 共 振 断 层 显 像 









































(四 ) 磁 共 振 电 子 计 算 机 断层 显 像 
可 在 不 同 水 平 显示 心房 间隔 的 缺损 (图 16-11-21) 。 





(五 ) 超速 螺 旅 电子 计算 机 X 线 断 层 显 像 (CT) 
多 个 切面 的 扫描 可 精确 并 系统 地 显示 心房 间隔 的 形 
特征 。 

(六 ) 心脏 


通过 
态 学 
导管 检查 “ 右 心 导管 检查 可 发 现 从 心房 
开始 硅 右 心室 和 肺动脉 的 血液 氧 含量 均 高 出 腔 静 脉 血 的 所 


量 达 1.9Vol%% 以 上 ,说 明 在 心房 水 平 有 左 至 右 分 流 


心 导管 可 能 通过 缺损 由 右 心房 进入 左 心房 (图 16-11- 











22)。 使 用 Swan-Ganz 导管 通过 热 稀释 法 可 测定 心 腔 、 肺 
血管 压力 , 心 排 血 量 ,计算 出 阻力 .分 流量 的 大 小 ,发 现 器 质 
性 或 功能 性 的 肺动脉 口 狭 罕 。 














16-11-18 i 心 











房间 隔 缺 损 的 心电图 
蛆 滞 以 及 不 完全 性 右 束 支 传导 阻 汪 





右 心 房 
心房 间隔 中 段 
超声 缺失 
左 心房 





员 的 二 维 超声 心动 图 剑 突 下 四 腔 心切 面 像 





ji 








i 缺失 
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三 维 超声 显 像 
\ 心房 间隔 及 其 中 、 下 部 


图 16-11-20 心房 间隔 缺损 动态 
避 去 部 分 右 心 房 蚊 从 心房 间隔 右 心 房 面 向 左 心房 
的 缺损 (ASD) B. 同一 维 超声 显 
RAA: 右 心 耳 ;SVC: 上 腔 间 











图 16-11-21 心房 间隔 缺损 (第 二 孔 型 ) 的 磁 共振 
断层 显 像 
复 头 从 左 房 指 疝 心房 间隔 缺损 图 16-11-22 ”心房 间隔 缺损 右 心 导管 检查 的 X 线 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 下 腑 静脉 进入 在 心房 ， 

人 恨 据 典 型 的 体 征 和 实 
砷 .下列 情况 要; 。 

本 病 体征 不 很 明显 的 患者 需 与 正常 生理 情况 相 鉴别 诊断 上 的 困难 。 但 心室 间隔 氮 损 傣 音 的 个 置 较 代 ， 
鉴别 “ 胸 共 左 缘 第 2 助 问 闻 及 2 级 吹风 样 收缩 期 杂音 . 伴 7 多 
有 第 一 心音 分 像 或 讽 进 ,在 正常 儿童 中 亦 可 见 到 ,可 行 入 筷 术 闭 噶 的 鉴别 仿 
线 心 电 败 有 入 起 虎 心动 图 检查 ,或 进一步 作 们 上 其 振 或 X 线 、 。 然 不 号 ,此 时 吧 上 心动 图 .人心 入 从 在 千林 有 助 上 确 尽 
有 心 导 管 检 相等 来 确诊 

(二 ) 较 大 的 心室 间隔 缺损 ”二 左 至 在 的 分 流量 大 
XX 线 .心电图 表现 和 有些 体征 与 本 病 可 极为 相似 .可 能 造 





结果 .诊断 本 病 不 太 困 











抽 、/ 
而, 不 





心 宝 沁 有 增 太 等 














成 宝 间 隐 缺 
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2 (三 ) 瓣膜 型 单纯 肺动脉 口 狭窄 ”其 体征 入 线 和 心 电 

图 的 表现 ， 用 放 相 们 之 但 辩 膜 型 肺动脉 口 狭 
罕 时 杂音 较 响 , 常 伴 有 震 额 ,而 肺动脉 多 区 第 二 心音 减轻 或 
et 市 野 清 晰 , 肺 纹 稀少 ,超声 心动 图 见 肺 动 
脉 狼 的 异常 , 右 心 导管 检查 发 现 右 心室 与 肺动脉 闻 有 收缩 
期 压力 阶 差 而 无 分 流 的 证 据 ,可 资 鉴 别 。 

(四 ) 部 分 性 肺静脉 畸形 引流 ”这 种 部 分 肺静脉 引流 
人 右 心房 或 右 心房 附近 静脉 的 畸形 ,产生 在 右 心房 部 位 左 
至 右 的 分 流 , 其 所 引起 血 流动 力学 的 改变 与 心房 间隔 缺损 
极为 相似 。 超 声 心动 图 未 见 房间 隔 处 超声 反射 失落 、 肺 静 
脉 CT 造影 可 清楚 显示 异 位 引流 肺静脉 的 位 置 和 形态 。 
床上 常见 右 侧 肺 静脉 畸形 引流 入 右 心房 与 心房 间隔 缺损 合 
并 存在 , 右 心 导管 检查 时 心 导管 可 从 右 心房 不 经 左 心房 而 
直接 进入 肺静脉 ,有 助 于 确诊 。 

(五 ) 特 发 性 肺动脉 高 压 ” 其 体征 和 心电图 表现 ,与 本 
病 颇 相 类 似 :X 线 检查 亦 可 发 现 肺动脉 总 干 弧 凸 出 , 肺 门 血 
管 影 增 粗 , 右 心室 和 右 心房 增 大 ;但 肺 野 不 充血 或 反而 清 
晰 。 超 声 心 动 图 , 右 心 导管 检查 可 发 现 肺动脉 压 明 显 增高 
而 无 左 至 右 分 流 的 证 据 。 























临 


























【预后 】 

本 病 预 后 一 般 较 好 ,平均 自然 寿命 约 50 岁 , 亦 有 存活 
到 80 岁 以 上 者 。 但 缺损 大 者 易 致 心律 失常 ,如 心房 着 动 ， 
还 可 发 生 肺动脉 高 压 和 心力 衰竭 ,预后 差 。 第 一 孔 示 闭 型 
缺损 预后 更 差 。 








【治疗 】 

本 病 传统 的 治疗 是 外 科 手 术 修 补 。 应 用 低温 麻醉 或 人 
工 心肺 装置 进行 体外 循环 ,暂时 中 断 心 脏 的 血 流 , 在 直 视 下 
进行 缺损 修补 ,手术 死亡 率 在 1% 以 下 ;第 一 孔 未 闭 型 缺损 
的 修补 较 难 ,手术 危险 性 较 大 。 在 手术 后 的 10 一 20 年 内 , 约 
5% 的 患者 可 出 现 室 上 性 快速 性 心律 失常 和 房 室 传导 阻 洲 。 
目前 房间 隔 缺 损 介 和 治疗 已 趋 成 熟 ,对 于 :年龄 之 3 
岁 ; 四 缺损 直径 在 5 一 36mm 之 间 ; 图 右 心 容量 负荷 增加 ， 
@ 缺 损 四 周 残 端 边 缘 大 于 5mm. 二 尖 辩 残 端 大 于 7mm 的 



































图 16-11-23 
A 为 测量 球 变 测定 心房 间隔 缺损 的 大 小 








三 、 必 宝 间 隔 缺 损 


心室 间 取 缺损 (ventricular septal defect, VSD) 是 常 








的 先天 性 心 夯 种 。 在 新 生 儿 中 的 发 和 为 3.0% 一 
3.5Y ,在 儿童 先天 性 心脏 病 尸 检 中 服 常见 。 一 般 所 称心 室 





问 晤 缺损 是 指 单纯 的 .而 不 是 合并 其 他 嘛 形 的 心室 间隔 缺 
损 。 本 病 在 男性 略 乡 见 


〖 病 理解 剖 】 





1 的 分 类 目前 尚 无 统一 的 方 浊 










第 二 孔 型 缺损 的 患者 可 行 介入 治疗 (图 16-11-23), 肺 动脉 
高 压 而 致 右 至 左 分 流 的 患者 不 宜 手术 或 介入 治疗 ,第 一 孔 
未 闭 型 和 冠状 静脉 罕 部 缺损 者 不 宜 作 介 入 治疗 。 
经 皮 心 导管 封 堵 心 房间 隔 缺 损 
B. 为 封 堵 器 封 堵 后 的 右前 斜 20" 加 足 20 位 入 线 图 像 
前 者 位 


称 高 位 缺损 ) ,多 较 大 , 较 多 见 。 但 实际 上 位 于 脑膜 部 的 i 
损 其 附近 的 肌肉 部 也 常 受累 ,因此 这 一 分 类 从 解 剂 学 上 看 
并 不 妥当 

目前 多 将 心室 间隔 缺损 分 为 下 列 四 种 类 型 。 
(一 ) 室 上 晴 上 型 宪 上 贱 之 上 前 ,肺动脉 泊 
动脉 状 之 下 ,可 伴 有 主动 脉 洲 关 闭 不 全 。 此 型 位 置 最 高 . 较 
少见 , 亦 称 球 间 隔 缺 损 。 

二 ) 室 上 晴 下 型 
近 主 动 





位 






位 于 室 上 哺 之 下 后 ,在 左 心 室 侧 筷 
交界 处 ,在 右 心室 侧 可 能 伸延 到 
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叶 之 下 ,此 类 缺损 常见 ,大 小 不 等 . 亦 称 腊 部 缺损 。 喘 、 咳 嗽 .乏力 、 肺 部 证 状 。 后 期 可 有 心力 衰竭 。 当 
(三 ) 房 室 共 道 型 从 叶 的 下 后 ,向 前 伸 到 肺动脉 压 显 著 增 高 而 有 右 至 左 分 流 时 可 有 发 绀 、. 杆 状 指 
左 心室 流出 道 , 其 上 缘 为 三 4 环 . 其 下 缘 为 室 间 隔 的 低 。 〈 趾 )。 本 病 易于 发 生 感染 性 心 内 膜 炎 .少数 可 伴 有 心 胜 传 i 
部 , 较 少 见 导 阻 滞 。 
(四 ) 流入 道 型 于 室 间 隔 的 流入 道 , 即 肌肉 部 缺 (二 ) 体征 ”本 病 的 肺动脉 术 林 由 于 先天 性 缺 隐 
损 , 较 少见 ,可 为 单个 的 (相当 于 Roger 病 ) 或 多 个 的 缺损 。 使 胎儿 期 中 肺 循环 的 高 阻力 状态 持续 至 出 生 后 1 一 2 年 仍 
缺损 的 大 小 由 直径 0.2 一 3.0cm 不 等 .巨大 的 缺损 或 。 不 转 为 低 阻 力 状 态 而 引起 ,. 病 凤 的 肺 小 动脉 中 膜 增 厚 . 肺 动 
心室 间隔 缺失 . 则 可 形成 极 少见 的 单 心室 .如 此 时 心房 间隔 脉 阻力 持续 增高 ,在 儿童 期 即 可 出 现 发 绀 。 
完整 则 形成 一 室 两 房 畸 形 (参见 本 简 第 十 一 章 第 四 节 *“ 右 至 1. 典型 的 体征 是 位 于 胸骨 左 缘 第 3、 第 +4 肋 间 的 响亮 
左 分 流 的 先天 性 心脏 血管 病 " 中 * 单 心室 ”)。 而 粗 米 的 全 收缩 期 吹风 样 反 流 型 杂音 .其 响 度 常 可 达 4 一 5 
心室 间隔 缺损 可 与 心房 间隔 缺损 动脉 导管 未 闭 、 大 血 。 级, 常 将 心音 掩 没 .几乎 都 伴 有 外 此 杂音 可 在 心 前 区 广 



















































































管 错 位 、 主 动脉 汶 关 闭 不 全 ,肺动脉 口 狭 窄 等 合并 存在 。 泛 传播 也 可 较为 局 限 。 
2. 缺损 大 的 患者 ,发 育 较 差 ,可 有 心脏 增 大 . 心 尖 搏动 
〖 病 理 生理 】 增强 ,肺动脉 辩 区 第 二 心音 亢进 与 分 狠心 尖 区 有 舒张 期 隆 
在 心室 收缩 期 左 心室 压力 高 于 右 心室 , 故 心 室 问 陋 缺 。 隆 样 杂 音 (相对 性 狭窄) 。 









损 的 分 流 是 自 左 至 右 。 分 流 基 主 要 取决 于 缺损 的 大 小 和 及 3. 肺动脉 显著 高 压 的 患者 .胸骨 左 绿 第 3、 第 4 助 问 的 
循环 的 阻力 。 缺 损 小 、 肺 笨 环 阻力 增高 者 . 肺 循 环 血 流 便 仪 ”收缩 期 杂音 但 在 肺动脉 汰 区 可 舒张 期 吹风 样 杂 
略 大 于 体循环 ;缺损 大 和 及 循环 阻力 低 者 , 肺 循环 血 流量 可 ” 音 (相对 性 肺动脉 洲 关 闭 不 全 ) ,第 二 心音 亢进 , 右 至 左 分 流 
为 体循环 血 流量 的 3 一 5 倍 。 通 过 肺 循环 回 到 左 侧 心 腔 的 时 有 发 绀 和 桂 状 指 ( 趾 ) 。 
血 流 相 应 地 增多 ,因此 缺损 大 者 可 显著 地 增加 左 心室 负担 ， 
负担 亦 加 重 , 故 左 心室 和 右 心室 均 可 增 大 。 肺 循环 【辅助 检查 了】 

重大 又 可 使 肺动脉 压 增高 ,并 逐渐 促使 肺 循环 阻力 增 (一 ) X 线 检查 ”缺损 小 的 可 无 异常 发 现 ,缺损 大 的 有 
高 而 产生 肺动脉 显著 高 压 , 待 肺动脉 血压 增高 到 等 于 或 高 。 肺 充血 , 肺 血管 影 增 粗 , 肺 动脉 总 干 弧 凸 出 及 左 、 右 心室 增 
于 体循环 血压 时 , 则 出 现 双向 或 右 至 左 的 分 流 而 出 现 发 绀 ， ” 大。 肺动脉 显著 高 压 时 ,有 显著 的 右 心室 增 大 。 
即 形成 所 谓 艾 森 门 格 综合 征 (图 16-11-24)。 (二 ) 心电图 检查 ”缺损 小 的 心电图 正常 ,缺损 大 的 
可 示 左 心室 肥大 , 左 、 右 心室 合并 肥大 . 右 束 支 传导 阻 灌 
等 变化 。 肺 动脉 显著 高 压 时 ,心电图 示 右 心室 肥大 伴 有 
劳损 。 

(三) 超声 心动 图 检查 ”可 见 心室 间隔 回声 的 连续 性 
中 断 , 同 时 左 心室 内 径 增 大 ,有 时 尚 有 左 心房 增 大 , 右 心室 
流出 道 和 肺动脉 增 宽 ,超声 造影 可 进一步 证 实 缺 损 的 存在 。 
巨大 缺损 或 单 心室 时 则 完全 探测 不 到 心室 间隔 的 反射 波 
(图 16-11-25)。 彩 色 多 普 勒 血 流 显 像 对 探测 小 的 缺损 和 对 
缺损 的 定位 和 分 型 很 有 价值 。 

(四 ) 磁 共 振 电子 计算 机 断层 显 像 ” 横 面 伐 共振 断层 
显 像 可 从 心室 问 隔 的 肌肉 部 显示 到 膜 部 ,有 助 于 缺损 的 定 
位 和 定量 (图 16-11-26) 。 

(五 ) 心脏 导管 检查 ” 右 心 导管 检查 发 现 从 右 心室 开 
a 始 至 肺动脉 ,血液 氧 含 量 较 右 ， 心房 的 血液 氧 含 量 高 出 
16-11-24 心室 间隔 缺损 解剖 生理 示意 0.9Vol 外 以 上 , 即 显示 在 右 心 室 水 平 有 左 至 右 分 流 。 肺 动 
生计 丰 心 的 坟 (天 上 ee 脉 和 右 心室 讨 可 增高 。 缺 损 小 的 患者 作 血液 撮合 全 检查 也 
Pane PE 许 不 能 发 现 分 流 的 存在 .而 需要 用 更 为 敏感 的 检 查 方法 才 

能 发 现 。 如 用 带 有 铂 电 极 的 心 放 在 右 侧 心脏 中 
者 吸 和 氧气 . 作 氢 稀释 上 曲 “可 以 发 现 从 右 心室 水 平 开 

































































让 临床 表现 】 始 曲线 提前 到 达 . 甚 到 达 时 间 短 于 并 秒 .从 而 证 实 有 较 小 的 
(一 ) 症状 ”缺损 小 .分 流量 小 的 患者 可 无 症状 ,生长 分 流 存 在 。 
发 言 不 受 影 响 。 缺 损 大 党 可 有 发 育 不 良 ,劳累 后 心 层 、 气 (六 ) 选择 性 心血 管 选择 性 开心 家 造影 本 见 藻 
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维 超声 心动 图 长 轴 切 画像 
各 心 腔 和 心室 间隔 缺损 位 置 

















图 16-11-26 心室 间隔 缺损 的 心脏 
图 志 心 室 癌 侈 1 









室 造影 显示 室 间隔 缺损 
引 隔 使 损 进 入 布 心室 





心 窗 显影 时 布 心室 也 室 造 影 可 清楚 显示 室 间 陪 





缺损 的 天 小 和 形态 (图 16-11-27) 与 肺动脉 间 的 收缩 期 压力 阶 差 . 而 无 左 至 丰 分 流 的 表现 : 癌 
以 确立 前 者 的 诊断 。 但 心室 间隔 缺损 和 漏斗 部 型 的 肺动脉 
Do 3 断 可 以 合并 存在 ,形成 所 谓 “ 非 典型 的 法 洛 四 联 症 ”… 卫 
根据 由 型 3 碍 的 发 现 .诊断 本 病 可 无 发 绀 ,因此 震 加 注意 。 
不 太 困 难 , 结 合 
诊 闪 抽 诊 电 交 


左 、 丰 心 导管 愉 相 ,大 多 可 以 确 (三 ) 主动 脉 口 狭窄 
(= 


区 
者 :市 与 心房 问 隔 缺 提 机 
隐 缺 接 ” 

(= 3 胰 光 用 有 
期 驮 音信 
的 杂 诗 混 汤 


坊间 昕 到: 妈 























第 2 肋 问 ， 二 同和 








E 儿 章 患 


攻 活 。 
人 "心房 间 


第 34 肋 间 昕 名 又 可 能 不 疝 倾 动 j 泳 伟 
宝 间隔 缺损 的 杂音 相 上 鉴别 。 

人 ts 肥 虎 型 心肌 病 有 在 写 
流出 道 重阳 者 可 在 胸 肯 左下 缘 昕 到 收缩 期 杂音 其 位 
: 和 性 质 与 心室 间隔 缺损 让 类 似 : 们 此 病 共 音 在 下 
但 前 时 减轻 ,半数 患者 在 心 尖 部 有 反 流 诈 收 缩 期 杂音 , 脉 排 5: 
人 双 哗 状 ,X 线 示 肺 无 证 动 性 充 身 -心电图 未 不 心室 肥大 和 

































不 完 血 : 腑 纹理 稀少 -存心 导管 俭 1 














劳损 的 同时 有 异常 深 的 Q 波 .超声 心动 图 见 心室 间隔 明 
显 增 厚 .二 尖 状 前 辩 叶 收缩 期 前 移 (SAMD) , 心 导 查 未 










见 左 至 右 分 流 ,而 左 ， 
选择 性 左 心室 造影 示 ， 
心 腔 。 
(五 ) 心室 间隔 缺损 伴 有 主动 脉 闭 关闭 不 全 
上 型 的 心室 间隔 缺损 ,如 恰 位 于 主动 脉 幅 之 下 .可 能 将 主 避 
脉 六 的 一 叶 拉 下 ,或 由 于 此 淤 膜 下 部 缺乏 组 织 支 持 被 血 流 
冲击 进入 左 心室 等 原因 ,而 产生 主动 脉 溢 关闭 不 全 。 此 时 
心室 间隔 缺损 本 身 所 引 直 的 收缩 期 杂音 ,加 上 主动 脉 游 关 
闭 不 全 所 引起 的 舒张 期 杂音 ,可 在 胸骨 左 绿 第 3、4 肋 间 处 
产生 来 往 性 杂音 ,类 于 动 及 导管 于 或 主动 及 及 动态 则 
隔 缺 损 的 杂音 。 但 本 病 杂 音 多 缺乏 典型 的 连续 性 ,超声 必 
动 图 检查 可 助 鉴别 。 


讽 出 道 间 有 收缩 期 压力 阶 差 ， 
室 腔 小 .肥厚 的 心室 间隔 凸 和 人 
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【预后 

a 其 自然 寿命 甚至 可 达 70 岁 以 
上 ;小 的 则 有 可 能 在 10 岁 以 前 自行 关闭 。 缺 损 大 者 1 一 2 
岁 时 即 可 发 生 心力 衰竭 ,但 以 后 可 能 好 转 数 年 。 有 肺动脉 
高 压 者 预后 差 。 





【治疗 】 

(一 ) 外 科 手 术 ”是 传统 治疗 方法 。 在 体外 循环 的 条 
件 下 行 缺损 的 直 视 修补 。 缺 损 较 小 的 ,可 以 直接 缝合 , 较 大 
的 需要 补 上 塑料 海绵 人 工 组 织 补 片 。 

一 般 认 为 缺损 小 .X 线 和 心电图 表现 正常 的 患者 .可 不 
必 施 行 手术 治疗 ;肺动脉 显著 高 压 ,引起 了 右 至 左 分 流 的 患 
者 ,不 宜 手 术 治疗 。 其 他 患者 ,包括 有 动脉 夺 下 而 帘 中 等 
量 以 上 的 左 至 右 分 流 , 肺 动脉 压 显著 增高 但 尚 无 右 至 左 分 
流 者 ,都 可 考虑 手术 治疗 。 手术 宜 在 2 一 14 岁 间 施行 。 
至 有 分 流量 大 而 婴儿 期 即 出 现 心力 衰竭 者 ,可 先行 肺 3 
环 扎 术 作 为 姑息 性 治疗 ,以 后 再 施行 直 视 手术 ， a 





















儿 期 中 行 站 视 纠 正 。 不 施行 手术 的 患者 要 ; 感染 性 
心 内 膜 炎 。 
(二 ) 介入 治疗 继 房 间隔 介入 治疗 之 后 , 室 间 隔 缺 换 





的 介 人 封 堵 治疗 也 趋 于 成 熟 。 其 适应 证 为 : 

1 膜 周 部 缺损 ”四 年 龄 之 3 岁 ;@ 体 重 之 10kg; 有 血 
流动 力学 改变 的 单纯 性 缺损 ， 家 后 2mm( 儿 童 ). 3 一 
l14mm( 成 人 );@ 缺 损 上 缘 距 主 5 -主动 
脉 右 冠 洲 脱 入 。 

2. 肌肉 部 缺损 ”儿童 直径 宇 2mm: 成 人 宇 3mm( 图 16 
11 28), 

3 局 抽 有 入 守 分 流 且 开办 
压 , 伴 右 至 左 分 流 不 宜 手 术 或 

缺损 大 
影响 左 心室 


罕 介 和 人 六 




















第 十 一 章 ， 先天 性 心脏 血管 病 





图 16-11-28 肌 部 心室 间隔 缺损 封 堵 术 后 经 食管 
超声 心动 图 表现 
示 封 堵 器 位 于 心室 间隔 肌 














疹 头 所 示 ) 





三 、 动 脉 导 管 未 闭 


动脉 导管 未 闭 (patent ductus arteriosus. PDA) 多 见于 
女性 .男女 比例 约 为 1 


【病理 解剖 了 

动脉 导管 连接 肺动脉 总 于 (或 左 肺 动脉 ) 与 降 主 如 
位 于 左 锁骨 下 动脉 开口 处 之 下 :胎儿 期 肺 尚 无 呼吸 作用 . 故 
大 部 分 血液 不 进入 肺 内 .由 肺动脉 脉 入 主 
出 生 后 随 师 部 呼吸 功能 的 发 展 和 师 丘 管 的 扩张 . 师 过 
力 和 压力 逊 速 下 降 , 动 脉 { :用 .用 由 于 前 列 晶 
分 泌 减 少 等 原因 动脉 导管 缩 并 逐渐 闭塞 
儿 在 出 生 后 1 年 闭 露 (其 中 80 笃 的 婴儿 在 出 生 后 4 
闭塞 ) .如 此 时 为 动脉 导 站 

未 闭 的 动脉 导管 
,其 长 度 从 2 一 30mm 不 等 







































可 5 心 驻 血管 
.天 血管 错位 、 肺 动脉 口 狭 








\ 心 房间 隅 


或 心室 间隔 缺损 等 。 


〖 病 理 生理 了 
sd 全 细 及 诗 










动脉 讨 差 有关 、 在 无 并 
斥 商 于 肺动脉 J 玉 。 
夺 在 宗 丰 ， 


让 无 论 
Bi i 
有 心 宝 和 下 动脉 





失 流 全 
在 已 这 机 车 必 s 


池 





后 流 全 TI 


lesT 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


液 亦 相 应 增加 ,使 左 心室 的 负荷 加 重 , 左 心室 增 大 。 由 于 在 


液 仍 分 流入 肺动脉 , 故 周 围 动脉 舒 
16-11-29)。 











| 心脏 舒张 期 中 .主动 肪 
i 张 压 下 降 . 脉 压 增 宽 ( 医 




















议 粗 ,分 流 至 肺动脉 血 量 大 者 可 引起 肺 

开始 时 为 动力 性 高压 ,久之 肺 小 动脉 

1 压 。 此 时 肺动脉 压 显 

至 压力 超过 主动 脉 而 发 生 右 至 左 分 流 ,出 现 发 

绀 ,内 分 流 部 位 在 降 主 动脉 左 锁骨 下 动脉 远 侧 , 故 青紫 仅见 

于 下 半身 , 称 差异 性 青紫 ,晚期 可 出 现 口 诊 发 绀 ` 杆 状 指 
( 趾 ) 。 






也 


【临床 表现 】 
(一 ) 症状 ” 随 病变 严重 程度 而 不 同 。 轻 型 者 无 症状 ， 
重 的 有 乏力 ,劳累 后 心 屋 、 气 哗 、 胸 问 、 咳 喇 、 咯 血 等 。 少 数 
有 发 育 不 良 。 部 分 可 发 生 感 染 性 动脉 内 膜 炎 , 未 经 治疗 的 
中 者 晚期 可 出 现 心力 衰竭 ,肺动脉 显著 高 压 而 有 发 绀 、 肺 动 
脉 或 未 闭 的 动脉 导管 破裂 出 血 等 
(二 ) 体征 
的 体征 是 


续 性 机 器 霹 样 # 














是 在 胸骨 左 缘 第 2 肪 间 有 响亮 的 连 
音 , 占 据 几乎 整个 收缩 期 与 舒张 期 ,在 收缩 








末期 股 响 并 伴 有 宕 诺 , 向 左上 胸 及 背部 传播 。 个别 患 者 杂 
音 最 响 位 置 可 能 在 第 1 肋 间 或 第 3 肋 闻 。 在 婴儿 期 . 伴 有 





肺动脉 蜗 讨 或 并 发 充血 性 心力 衰竭 者 ,由 于 主动 脉 与 肺 动 
脉 之 间 压 力 阶 差 发 生变 化 ;以致 听诊 时 无 此 
只 有 上 收缩 期 杂音 或 无 显著 杂音 

2 分流 生 较 大 的 患 
增强 ( 捅 举 样 心 尖 
六 .肺动脉 

















上}: 亲 省 ;而 


者 可 有 心脏 浊音 界 增 大 ,1 
必 尖 区 有 和 舒张 期 杂音 (相对 |; 


世人 tg wil; / 








征 ,包括 舒张 压 降低 , 脉 压 增 宽 , 水 冲 脉 ,毛细 血管 掉 动 和 周 
围 动脉 枪击 声 等。 









【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 “在 分 流量 小 的 思 者 可 无 异常 发 现 。 
在 分 流量 较 大 的 患者 ,可 见 肺 充血 、 肺 动脉 影 增 粗 和 指 动 
强 、 肺 动脉 总 干 弧 凸 起 、 主 动脉 号 影 明显 、 左 
















全 着 处 
4 中 为 主动 及 结 卫 好 为 让 省 
;和 粗 ,有 肺 充血 向 左 和 脱 隆 ， 
水 阴影 。 
] 内 收缩 。 偶 尔 
有 未 闭 的 动脉 导管 小 片 


半数 患者 可 见 主 动脉 在 动 } 
起 , 称 为 漏斗 征 ,其 表现 在 
不 内 收 , 而 继 有 门 血 
随后 再 向 内 呈 和 斜 波状 移行 于 降 
中 见 在 降 主动 脉 开始 处 主 
位 片 中 可 见 在 主动 脉 弓 的 
钙化 阴影 (图 16-11-30)。 




















端 附近 





16-11-30 
在心 室 增 大 ,主动 脉 增 宽 , 肺 动脉 总 于 弧 悄 隆 , 肺 门 


动脉 导管 未 闭 的 X 线 正 位 片 





; 肺 充血 


(二 ) 心电图 检查 
室 肥大 左右 心室 
应 程度 的 肺动脉 高 压 。 
(三 ) 超声 心动 图 检查 
活动 幅度 及 速度 增加 。 


可 有 四 种 类 型 的 变化 :正常 、 左 心 
合并 肥大 和 右 ， 心室 肥大 ,后 两 者 均 伴 有 相 









可 见 左 心室 内 径 增 大 、 二 尖 瓣 
二 维 超声 心动 图 可 能 显示 出 未 闭 的 
动脉 导管 。 彩 色 多 普 勒 血 流 显 像 可 探 济 到 从 降 主动 脉 经 未 
闭 动脉 导管 进入 肺动脉 的 血 流 。 
(四 ) 心脏 导管 检查 右 心 


> 查 的 主要 发 现 是 及 
.5Vol% 以 上 ., 肺 
或 咯 为 增高 , 心 
入 降 主 动脉 (图 
16-11-31) 。 肺动脉 压 吕 兽 半 可 有 双向 性 或 右 至 左 分 
流 : 此 时 动脉 血 领 名 下 肤 动 脉 血 乞 含 便 降低 。 

在 术 闭 动脉 时 eet 的 串 背 、 
















者 





可 用 佛 











A B 


图 16-11-31 右 心 导 管 检查 心 导管 通 过 未 闭 动脉 
导管 和 主 、 肺 动脉 间隔 缺损 进入 主动 脉 示意 

A, 自 左 贵 要 静脉 送信 心 导管 , 心 导 管 由 肺动脉 通过 未 闭 
动脉 导管 进入 主动 脉 后 折 入 降 主 动脉 ”B. 自 右 贵 要 甫 
脉 送 信心 导管 由 肺动脉 通过 主 、 肺 动脉 间隔 缺损 
进入 主动 脉 后 折 人 升 主 动脉 ,其 途径 与 左 图 不 同 。 心 导 
管 进 入 主动 脉 后 均 用 虚线 来 表达 













有 铀 电极 的 心 导 管 放 在 右 侧 心 胜 各 部 和 肺动脉 ,患者 吸 和 人 
氢气 作 氧 稀释 曲线 测定 来 发 现 ,此 时 在 肺动脉 水 平 曲线 提 
前 到 达 , 到 达 时 间 短 于 4 秒 。 

(五 ) 选择 性 心血 管 造影 ”选择 性 主动 脉 造影 可 见 主 
动脉 马 显影 的 同时 肺动脉 也 显影 ,有 时 还 可 显 出 未 闭 的 动 
永 导管 和 动脉 导管 附着 处 的 主动 脉 局 部 漏斗 状 脱出 ,有 时 
也 可 见 近 段 的 升 主动 脉 和 主动 脉 弓 扩张 而 远 段 的 主动 脉 管 
径 较 细 ( 图 16-11-32A) 。 








16-11-32 






的 动脉 导管 已 封 堵 


动脉 导管 未 闭 


封 堵 术 前 后 
最 示 主动 脉 显影 的 同时 未 闭 的 动脉 导管 和 肺动脉 显 





第 十 一 章 ” 先 天 性 心脏 血管 病 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
根据 典型 的 杂音 、 
TT 心 导 管 
管 未 团 需 与 其 他 是 以 引起 心 
起 Es dn 多 扩 




















ee 
诊断 的 参考 ,但 并 不 很 可 征 
右 心 导管 检查 有 四 
16-11-32B) 。 首 行 升 主 如 g 
时 显影 。 二 维 超声 心动 图 见 肺 总 动脉 和 3 
间 有 缺损 沟通 ,也 有 助 于 诊断 。 如 发 生 肺 
现 右 至 左 分 流 而 有 发 绀 时 ,其 上 、 下 肢 动 
等 ,这 点 与 动脉 导管 未 闭 也 不 相同 。 
(3 i 
或 感 eS 炎 饼 原因 所 











由 先天 性 畸形 .梅毒 





性 机 器 声 样 杂音 与 动脉 导 
但 位 置 较 低 1 一 2 个 肋 间 。 本 病 多 有 
然 心性 .胸痛 、 胸 问 或 胸部 不 适 .感觉 左 胸 出 现 
有 右 心 衰竭 的 表现 ,可 助 诊断 ， 

(三 ) 室 上 峰 上 型 心室 间隔 缺损 伴 有 主动 脉 辩 关闭 不 
全 ”鉴别 要 点 见 本 节 * 心 中 缺损 ” 

(四 ) 其 他 凡 足 以 在 左前 胸 类 似 ; 

样 杂音 的 情况 ,如 冠状 动静 脉 瘘 . 左 上 叶 及 
前 有 新 移 电 的 动 静脉 瘘 , 左 颈 根部 的 颈 竹 防 党 
鉴别 。 

























3 k 影 : 米 闭 的 J 动 膨 


| a33 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


【预后 
A 流量 Re 分 流 小 者 预后 好 ， 
人 命 如 党 。 但 分 流 大 者 可 发 E 


患者 并 无 症 





压 而 se 至 和 


未 闭 动脉 导管 破裂 出 血 可 迅速 死亡 。 易 发 生 感 








【治疗 了 








有 pp 可 重新 帕 通 。 随 了 
术 的 发 展 . 了 
中 体重 衬 


Lt 
或 合 并 外 科 涌 疗 的 实 
肺动脉 压 出 现 右 向 左 分 流 . 不 得 半音 到 于 本 入 











疗 脉 内 膜 炎 者 需 先 予以 治疗 , 待 体 温 正常 
1 周 后 再 行 介入 或 外 科 治 疗 。 目 前 这 * 种 介入 寺 堵 技术 能 完 
全 取代 开 胸 手术 。 





婴 





儿 的 动脉 导管 未 闭 , 可 用 影响 前 列 腺 素 
9 每 次 0. 3mg kg， 或 阿 司 匹 林 生 每 6 小 时 
次 治疗 ,动脉 导管 可 能 在 24 一 30 小 时 内 


发 生 在 早 7 


20mg kg. 共 14 









关闭 
四 、 主 动脉 额 动 脉 瘤 
主动 有 人 《aortic sinus aneurysm) 是 一 种 少见 
的 先天 性 咯 上 省 男性 多 于 女性 。 
本 钙 是 在 计 后 k 实 





渐 增 大 而 突入 心脏 内 ， 
可 人 破 入 右 心房 、 
己 包 腔 , 如 破 入 心包 腔 可 


而 做 有 裂 










迅速 导致 死亡 。 临 床上 以 右 卫 k 阅 破 入 右 心 (万 
To 图 16-11-33)。 具有 独特 的 临床 表 






在 动 旧 





间隔 缺损 。 体 未 破 委 I 
_- 般 无 临床 症 或 体征 。 个 别 因 宇 流 出 道 可 

生 肺 动脉 口 狭 窑 的 体征 。 破 裂 多 发 生 在 20 一 67 岁 之 问 , 破 
裂 的 当时 患者 可 突 感 心 导购 首 或 胸部 不 适 “ 
感 左 胸 出 逐渐 出 现 右 心 衰竭 的 表现 。 
患者 只 类 起 病 的 有 










懂 、 咳 嗽 .并 
但 有 些 
















主动 脉 罕 
动脉 瘤 瘤 
体 破 裂 


图 16-11-33 主动 脉 罕 动 脉 瘤 破 入 右 心室 的 解剖 





靶 裂 入 布 


委 口 ,流入 有 心室 与 静脉 血 ( 密 集 黑 点 ) 混 


进入 肺动脉 





机 融 


心音 亢进 , 心 有 uh ed 





ERE 





图 16-11-34 异 入 右 心 室 











二 维 超声 心动 图 胸骨 旁 左 心 长 轴 切 面 像 


及 卜 裂 站 








Tf 脏 肿 大 ,下肢 常 有 水 肿 。X 线 片 示 肺 
。 心电图 可 正常 , 左 心室 肥大 或 
电 声 心动 图 可 显示 主动 脉 罕 增 
有 裂口 (图 16-11-34) 
4 口 的 血液 分 流 - 右 心 导管 
可 发 现在 右 心房 、. 右 心 :或 
: 高 。 经 动脉 
未 破裂 












YS 





普 勒 血 流 显 像 叮 显示 流 经 
和 选择 性 指示 剂 稀释 曲 
肺动脉 水 平 有 左 至 右 分 流 . 同 时 该 心 此 
的 逆行 选择 性 升 主动 脉 造 影 可 显示 出 
时 ) ,或 见 对 比 剂 从 升 主动 脉 进 入 右 心房 ` 右 ， 


















[加 Sat0 Fospital 


图 16-11-35 
示 主 动脉 显影 





影 剂 经 右 主 3 






心 内 膜 整 缺 损 





心 内 膜 垫 是 是 抬 的 结 缠 


组 织 .参与 形成 心房 间隔 \ 心 室 
A 注 


心 内 腊 
名 障 缺 损 , 包 
发 言 不 爹 为 特 










or pT 下 . 室 间 隔 流 
征 的 异常 。 最 重 的 (完全 性 ) 心 内 膜 垫 缺损 形成 房 室 共 道 永 
x 的 (不 完 


存 (persistent common atrioventricular canal). 撤 轻 


全 性 ) 房 室 间 隔 缺 损 为 第 一 孔 未 闭 型 心房 间 隐 缺损 伴 二 大 
- 些 中 


洲 询 缺 ( 参 见 本 节 “ 心 房间 也 缺损 ”) ,此 两 者 4 之 间 有 


间 类 型 。 

完全 性 心 内 肛 垫 缺损 的 串 
腊 部 均 有 缺损 市 形成 大 缺损 ,二 -| 
形 . 或 二 类 注 和 | Um 
刚 不 全 , 左 已 
流 , 而 及 还 有 房 ed 房 可 室 间 的 父 浆 
分 流 , 如 心室 舒张 期 左 心房 血液 流向 在心 室 
污 损 此 大 或 伴 丰 及 循环 阻力 增高 时 可 


, 心 所 间 网 各， 心 











至 造 





答 液 流向 在 心房 


右 主 动脉 窦 动脉 癌 破 裂 入 右 心室 ,介入 治疗 前 后 
动脉 瘤 的 破 口 流入 右 心 室 


第 十 一 章 脏 血 管 病 
从 而 F fe 主动 脉 - 心 星 瘘 的 部 位 这 辣 1 
病 需 与 a 3 
Re 和 

本 病 瘤 宾 一 旦 破裂 .预后 不 良 . 多 在 数 旺 捧 
心力 衰竭 而 死亡 。 

本 病 可 在 体外 循环 的 条 件 下 .施行 心 
疗 . 切 除 破 裂 的 瘤 体 . 并 耶 以 修补 链 合 - 


先天 性 心脏 


6-11-35A)。 术 
晓 上 










数 月 内 大 





且 确 诊 即 宜 尽 早 手术 治疗 ,也 可 行 介入 封 堵 治疗 (网 16-11- 
SS5E)。 





影 
TA 


主动 脉 祖 部 左前 斜 位 造 
B. 示 介 入 治 右 心室 的 














发 生 双 向 分 流 , 常 为 在 心房 水 平 有 左 至 右 分 流 . 心 室 
右 至 左 分 流 。 本 病 还 常 伴 有 其 他 栈 形 
动脉 口 狭 窗 等 (图 16-11-36)， 

本 表现 有 乏力 、 发 育 不 良 、 易 患 呼吸 道 感染 、 心力 误 
有 先天 性 疾 采 ;有 肺动脉 高 压 或 合并 肺动脉 中 
7 发 级 : 心 尖 区 可 有 人 金 收 缩 期 响 竞 而 粗 炉 的 吹 扩 \ 


水 五 闪 
:如 双 侧 上 上 腔 静 脉 、 师 




















六 线 片 示 心 脏 普遍 增 大 .以 左 心室 增 大 为 
j 压 则 右 心室 增 大 显著 :其 他 变化 类 似 心房 


也 缺损 。 心 电 图 示 PR 间 期 延长 铀 左 偏 . 丰 心 

支 传导 阻 洪 和 左 心 室 取 大 等 胡 现 。 一 

所 心 动 图 示 心 有 性 四 用 切面 的 十 字 交 叉 消失 ， 心 腔 均 增 

1L 状 或 分 型 状 在 心室 问 山 [5 .或 大 贱 

有 要 缺 并 前 移 . 进 入 左 心室 流出 道 .使 二 张 罕 心 叶 管 检 

室 水 平 有 左 至 在 分 流 , 心 导管 极 幼 从 在 心房 旧 
也 可 发 I 多 左 分 流 和 肺动脉 高 太 ， 选 择 

本 


上 流出 放生 * 秽 总 状 ”。 













查 示 心 房 心 





接 进入 左 心室 ， 














全 条 底 流入 


思 芷 请 成 须 雪 肪 六 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 






房 室 共 道 永存 











16-11-36 ” 房 室 共 道 永存 解 剖 生理 示意 

图 示 第 一 孔 型 心房 间隔 缺损 .高 位 心室 间隔 缺损 .二 尖 辩 
# 叶 缺损 ,造成 房 室 间 的 沟通 和 二 人 尖 
Wi Se Me 扩 训 起 


、 室 

















人 左右 心房 


展 而 出 现 右 至 左 分 流 。 
至 成 人 ， 治 六 
打道 和 重建 房 


少数 不 完全 性 房 室 间隔 缺损 患者 可 
是 及 早 施 行 直 视 下 修补 ,包括 修补 
室 辩 (或 作 人 造 淮 膜 蔡 换 ) ,手术 死亡 率 












方 、 其 他 左 至 右 分 流 的 
先天 性 心脏 病 


左 至 右 分 流 的 先天 性 心脏 血管 病 中 较 不 常见 的 
还 有 ， 

(一 ) 部 分 性 肺静脉 畸形 引流 ( partial anomalous pul- 
monary venous drainage) ” 指 部 分 及 静脉 不 进入 左 心 房 而 
引流 人 体循环 的 静脉 系统 ,如 右 心房 和 上 、 下 腔 静 脉 等 处 。 
常见 的 是 右 侧 肺 静脉 畸形 引流 入 右 心房 ,多 同时 合并 心房 
间隔 缺损 。 本 病 的 临床 特征 和 预后 与 房间 隔 缺 损 极 为 相 
似 。 当 仅 有 1 根 肺 静脉 畸形 引流 时 , 约 20% 的 肺静脉 血 分 
LE 到 右 心房 或 腔 静 脉 ,不 引起 明显 的 血 流动 力 改变 ,一 般 无 
有 2 根 以 上 肺静脉 畸形 引流 ,使 65 经 的 肺 葬 脉 血 分 
右 侧 心脏 时 .可 引起 类 似 心房 间隔 缺损 的 血 流动 力 改 
也 与 心房 间隔 缺损 相同 的 临床 表现 。 其 XX 线 和 心电图 
六 A 心 人 如 不 合并 心 记 辣 情 全 可 唱 相 
区 eh ts 心 


到 





沪 


症 ts 





























房间 隔 缺 损 鉴 别 , 但 除非 右 心 导管 从 查 时 , 心 导 答 不 经 过 左 
心房 而 由 右 心房 进入 肺静脉 ,否则 鉴别 诊断 其 为 困难 。 本 
病 的 预后 与 心房 间隔 缺损 相似 。 治 疗 古 在 学 龄 前 后 施行 肺 
静脉 改道 手术 ,使 其 能 回流 到 左 心 eg 

(二 ) 左 心室 - 右 心房 沟通 











left ventricular-right atrial 
吊 缺 损 的 一 种 特 由 缺损 
于 二 人 尖 淮 , 因 间隔 缺 
发 生 汪 心室 ee 此 时 从 左 
在 右 心 房 
= 人 ends 裂 缺 。 左 










communication) 是 心室 
一 般 较 小 。 由 于 三 乡 
损 发 生 在 最 上 部 时 , 
侧 心 腔 看 它 在 2 st 4 
底部 近 三 尖 辩 隔 因 叶 












eh ta 心室 .使 脐 血 
流量 增多 ,可 发 生 肺 动脉 高 压 , 故 其 病理 生理 变化 与 心房 间 







隔 缺 损 相仿 。 缺 损 小 者 多 无 症状 ,缺损 大 者 可 能 
中 发 生 心 力 衰竭 。 在 胸骨 左 缘 第 2、3 肋 问 有 时 还 ; 
4 肋 间 听 到 3 一 4 级 吹风 样 全 收缩 期 杂音 .人 有 
肪 六 区 第 二 心音 亢进 并 分 雏 。X 线 和 心电图 表现 : 
间隔 缺损 ,但 可 有 左 心室 增 大 。 超 声 心 动 图 可 见 收缩 斯 血 
流 从 左 心室 至 右 心房 分 流 俭 查 示 右 心房 水 平 有 
左 至 右 分 流 ,但 左 ` 右 心房 压 有 差别 ,说 明 左 、 右 心房 之 间 
并 无 沟通 。 选 择 性 左 心室 造影 显示 左 心室 显影 的 同时 ， 
人 的 和 心房 同时 显影 ,可 以 明确 诊断 。 本 病 预 后 与 心 
室 问 隔 缺 损 相似 。 治 疗 是 在 学 龄 前 进行 直 视 下 修补 手 
术 ,通过 切 开 右 ， 心房 的 途径 进入 ,并 对 有 呵 形 的 三 尖 辩 同 
时 予以 修补 。 
(三 ) 冠状 动静 脉 瘘 和 其 他 冠状 动脉 畸形 


arteriovenous fi 

















形 (coronary 





ula and other coronary arterial anomaly ) 
冠状 动静 脉 疤 是 冠状 动脉 和 冠状 静脉 的 沟通 。 此 时 冠状 动 
脉 的 血液 直接 流入 心 腔 或 冠状 静脉 , 相 当 于 在 右 心 房 水 平 
产生 左 至 右 分 流 ,同时 由 于 这 部 分 血液 不 流 经 心肌 ,可 引起 
部 分 心肌 缺 血 。 患 者 多 无 症状 或 有 心 必 .胸痛 等 。 常 由 于 
多 前 有 连续 性 杂音 而 被 发 现 ,杂音 所 在 部 位 视 分 流 部 位 而 
不 同 , 易 被 误诊 为 动脉 导管 未 闭 ， 但 由 于 心肌 收缩 对 瘘管 
的 压缩 作用 ,该 杂音 在 舒 张 期 较 收缩 勘 响 。 此 外 ,该 病 患 
者 周围 动脉 体征 不 明显 。 X 线 检查 可 能 见 肺 血管 影 增 加 。 
心电图 多 无 变化 ,少数 可 能 有 心 肌 缺 血 表 现 或 见 左 心室 
或 右 心室 肥大 。 心 导管 检查 发 现在 右 心房 水 平 有 左 至 有 
分 流 , 但 由 于 分 流 熏 较 小 往往 由 选择 性 指示 剂 稀释 昌 线 
测定 才能 查 出 。 选择 性 升 主动 脉 或 冠状 动脉 造影 可 显示 
疤 的 所 在 部 位 。 预 后 一 般 较 好 ,但 也 可 能 发 生 心 版 习 让 
或 心力 豪 竭 。 治疗 是 施行 手 术 结 扎 , 或 经 心 导管 行 瘘管 
圭 堵 。 

天 到 及 呈 形 还 有 冠状 动 及 有 心 室 瘘 、 冠 状 动脉 

也 状 动脉 师 动 脉 瘘 、 冠 状 动脉 起 源 于 用 Den 

左权 有/ 分 流 的 先天 性 心脏 血管 病 见 的 还 有 : 主 
动脉 -肺动脉 间 隔 缺 措 ， 心房 心室 联合 缺损 ,心室 间 障 缺损 
华 动 肪 导管 六 


























第 十 一 章 ” 先 天 性 心脏 血管 病 


症 。 肺 动脉 口 狭 ? 、 室 水 平 可 有 双向 性 


第 四 节 ” 右 至 左 分 流 的 的 分 流 。 右 心室 压力 增 其 收缩 压 与 左 心室 和 主动 脉 的 | 
收缩 压 相 等 , 右 心房 压 亦 增高 .肺动脉 压 则 降低 (图 16-11- : 


先天 性 心脏 血管 病 37)。 














一 、 法 洛 四 联 症 【临床 表现 】 
(一 ) 症状 主要 是 自 幼 出 现 进行 性 发 纤 和 呼吸 困难 
法 洛 四 联 证 (tetralogy of FalloD 是 联合 的 先天 性 心脏 典 曾 时 更 甚 , 伴 有 和 糙 状 指 ( 趾 ) 和 红细胞 增多 。 病 孩 易 感 和 





















血管 畸形 ,包括 肺动脉 口 狭 罕 , 心 室 间 隔 缺 损 、 主 动脉 右 位 。 力 ,劳累 后 的 呼吸 困难 与 乏力 常 使 病 孩 采取 下 
( 骑 跨 于 缺损 的 心室 间隔 上 ) 和 右 心室 肥大 四 种 情况 ,其 中 ”分 病 孩 由 于 严重 的 缺 氧 而 引起 后 厥 发 作 : 甚 至 有 闻 痛 描 
主要 的 是 心室 间隔 缺损 和 肺动脉 口 狭窄 。 本 病 是 最 常见 的 (二 ) 体征 ”可见 发 育 较 差 , 胸 前 部 可 能 隆起 ,有 发 绀 


发 绀 型 先天 性 心脏 血管 病 。 与 杆 状 指 ( 趾 )。 胸 骨 左 缘 第 2、3 肋 间 有 收缩 期 吹风 样 喷射 
性 杂音 ,可 伴 有 此 杂音 为 肺动脉 口 F 致 ,肺动脉 







病理 解剖 】 口 狭窄 严重 者 此 杂 和 音 几 乎 消失 而 可 出 现 和 过 音 .为 文 
本 病 的 心室 间隔 缺损 位 于 右 心室 间隔 的 膜 部 。 肺 动脉 气管 血管 与 肺 血管 间 的 侧 支 循 环 或 合并 的 未 | 导管 所 








引起 。 肺 动脉 狼 区 第 二 心音 减弱 并 分 裂 ,但 亦 可 能 呈 单 一 
而 响亮 的 声音 (由 主动 脉 辩 区 第 二 心 )。 心 浊音 
界 可 无 增 大 或 覆 增 大 。 心 前 区 可 有 抬 举 性 搏动 。 





口 狭 窗 可 能 为 淤 膜 . 右 心室 漏斗 部 或 肺动脉 型 ,而 以 右 心室 
漏斗 部 型 居多 。 主 动脉 根部 右 移 , 骑 跨 在 有 缺损 的 心室 间 
隔 之 上 , 故 与 左右 心室 均 有 直接 相连 。 右 心室 壁 显著 肥 
厚 。 本 病 合并 有 卵 圆 孔 未 闭 或 心房 间隔 缺损 时 称 为 法 洛 五 

esionio 

证 ,其 临床 De 三 还 由 全 DA (一 ) X 线 检查 “ 肺 时 异常 清晰 ,肺动脉 总 干 弧 不 明 避 


























“se 六 性 肺静脉 畸形 引流 、 

上 腔 静 脉 、 证 0 邹 分 性 肺静脉 畸形 引流 ee 右 ， 家 增 大 心 尖 向 上 疙 起 ,在 后 前 位 片上 心脏 阴 
另 室 共 道 永存 三 尖 辩 关闭 不 全 等 显示 肚 吴 。 闪 的 站 济 可 志 帮 性 生 动态 二 下 
【病理 生理 】 


造成 血 流 人 肺 的 障碍 , 右 、 心室 排出 
的 血液 大 部 分 经 由 心室 间隔 缺损 进入 骑 跨 的 主动 脉 , 肺 音 
血 流 减少 ,而 动静 脉 血 在 主动 脉 处 混合 被 送 达 身 体 各 部 ' 千 


成 动脉 血 氧 饱和 度 显 著 降低 ,出 现 发 绀 并 继 发 红细胞 增多 


由 于 肺动脉 口 狭 ， 
















右 心 室 流 





右 心室 肥大 图 16-11-38 ”法 洛 四 联 定 的 X 线 正 位 片 








(二 ) 心电图 检查 ”心电图 示 右 心 
图 16-11-37 本 卫生 全 半生 心 前 区 各 导 联 的 R 波 明显 
图 示 肺 动 有 动脉 上 导 联 和 右 侧 心 前 区 导 联 中 
小 ' 主 电 轴 右 偏 (图 16-11-39)。 

(三 ) 超声 心动 图 检查 ”见证 动脉 由 
移 并 骑 跨 在 心 宝 间隔 上 .主动 脉 育 






肥大 和 劳损 ,在 侧 
工 波 倒 有 


商 而 尖 . 示 右 心 房 肥 到 。， 心 











部 分 下 普 标 痛 

















阻 .发 大 世 排 入 左 心室 





的 上 
和 主动 脉 ,使 














部 扩 天, 丰 位 畦 前 


了 心室 问 抽 站 连 疆 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


定 右 至 左 分 流 的 部 位 。 
(六 ) 选择 性 心血 管 造影 ”通过 右 心 导管 向 右 心室 注 
2 可 见 主动 脉 与 肺动脉 同时 显影 ,并 可 了 解 肺动脉 
狂 害 属 锥 膜 型 .漏斗 部 型 还 是 肺动脉 型 ,此 外 ,还 有 可 能 
eo 室 间隔 缺损 进入 左 心 室 (图 16-11-41)。 


























图 16-11-39 ”法 洛 四 联 症 的 心 
图 示 电 轴 右 偏 . VsR 和 Vi 导 联 R 波 裤 高 ,V 
显著 心室 
灌 。 了 及 av 深 倒 置 
示 有 右 心房 肥大 。 注 意 V; 、V: 区 汪 法 半 电 夺 从 如 










波 极 深 ， 
























图 16-11-41 法 洛 四 联 症 的 选择 性 右 心室 造影 正 
5 i 位 片 
罕 ( 图 16-11-40)。 图 示 右 心室 显影 的 同时 ,肺动脉 和 主动 脉 均 显影 








省 
流出 道 狭 罕 


(七 ) 血 常规 检查 ”红细胞 计数 .血红 蛋白 含量 和 血 细 
胞 比 容 均 显 著 增 高 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

本 病 临床 表现 较 具 特征 性 ,-- 般 不 难 诊断 ,但 需 与 其 他 
有 发 绀 的 先天 性 心 胜 血管 病 相 鉴别 . 

(3 党 汪 半 必 房 大 款 可 条 二 当 点 作 久 
{ 法 洛 三 联 症 ) 本 病 发 绀 出 现 较 晚 。 胸 骨 左 缘 第 2 肋 问 的 
收 # 缩 期 杂音 较 响 ， 占 时 较 长 ,入 动脉 汶 区 第 二 心音 减轻 、 分 
殊 。X 线 片上 见 心脏 阴影 增 大 较 显著 ,肺动脉 总 十 绒 明显 
生出。 心电图 中 有 心室 劳损 的 表现 较 明 显 。 超 让 心动 图 从 
酝 、 丰 心 导管 检查 或 选择 性 心血 管 造 影 发 现 肺 动脉 口 狭 
| 殿 腊 型 , 右 至 左 分 流水 平 玫 在 心房 部 位 ,可 以 确立 诊断 
AO; 下 动脉 :RV: 有 心室 :LV 友 必 9 (二 ) 艾 森 门 格 综合 征 心室 间 陋 缺损 ,心房 间隔 缺 

k 问 隔 缺 损 或 动脉 导管 未 闭 的 患 考 发 生 严 
史 左 至 有 分 流转 变 为 至 左 分 流 , 形 成 失 
红 合 征 发 绀 出 现 晚 ;上 动 脉 淤 区 有 收缩 
风 样 杂 音 , 第 二 心音 亢进 并 可 分 黎 . 可 有 
入 线 检 查 可 见 和 肺动脉 总 十 弧 明显 辆 中， 
在 肺 野 血 管 影 细小 ;超声 心动 移 检 但 或 有 

得 发 现 肺动脉 高 卜 和 相应 的 心脏 畸形 .可 资 鉴 
) 大 血管 错位 ”完全 作 大 血管 错位 时 师 动 肪 ; 
击 主 动脉 源 册 人 党 化 有 心 :上 | 网 
缺 才 或 动脉 导管 未 闲 . 患 普 册 年 时 即 有 发 给 . 震 与 本 病 相 鉴 











图 16-11-40 法 洛 四 联 症 的 左 心 长 轴 切 面 二 维 超 
声 心动 图 表现 
和 连续 性 中 断 . 主动 脉 根部 扩大 . 骑 跨 在 心室 




























(四 ) 磁 共振 断层 显 像 ” 闻 示 护 大 的 升 主 动脉 骑 跨 于 

上 而 心室 间 隐 有 缺损 .肺动脉 室 

注 环 亦 叮 见 狭 和 

{五 ) 心脏 导管 检查 ”有心 导 

亿 罕 中 起 的 存心 室 与 肺 弓 脉 间 旧 : 心 导管 可 能 出 

和 计 反 进入 主 | 脉动 脉 血气 饱和 度 降低 至 89 兴 以 

0 叶 者 . Bs pe RE 
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ea 六 、 丰 心室 









关 。 用 动 用 










: 俭 在 可 发 








上 E 队 



















缩 作 宦 学 条 过 在 心 导 人 




















rt 完全 注 大 血管 错位 ”)。 不 完全 性 大 血管 错位 





日 器 串 者 的 主动 脉 和 肺动脉 均 从 右 心室 发 出 ， 
常 伴 心 oe 心室 造影 可 确 


立 诊断 。 

(四 ) 动脉 干 永存 动脉 干 永存 时 只 有 一 组 半月 辩 , 跨 
于 两 心室 之 上 ,肺动脉 和 头 辟 动脉 均 由 此 动脉 干 发 出 , 常 伴 
有 心室 间隔 缺损 。 法 洛 四 联 证 患者 中 如 肺动脉 口 病变 严 
重 ,形成 肺动脉 和 肺动脉 凑 闭 锁 时 ,其 表现 与 动脉 干 永存 类 
似 称 为 假 性 动脉 干 永存 。 须 注意 两 者 的 鉴别 。 对 此 ,超声 
心动 图 和 选择 性 右 心室 造影 很 有 帮助 。 


【预后 】 
本 病 预 后 差 。 死 亡 原 因 包括 并 发 心力 衰竭 、 脑 血管 意 
外 ,感染 性 心 内 膜 炎 、 脑 肪 肿 、 肺 部 感染 等 。 

















本 病 的 手术 治疗 有 姑息 性 和 纠 治 性 两 种 ; 
(一 ) 分 流 手 术 “在 体循环 与 肺 循环 之 间 造 成 分 流 , 以 
增加 肺 循环 的 血 流 基 .使 氧 合 血 液 得 以 增加 。 本 手术 并 不 
改变 心 脏 本 身 的 畸形 ,是 姑息 性 手术 ,但 可 为 将 来 的 纠 治 性 
We 
= 直 视 下 手术 在 体外 循环 的 条 件 下 切 开心 脏 修 
, 切 开 狭 窄 的 肺动脉 辩 或 肺动脉 .切除 右 心 
至 湖 斗 部 的 狭窄 ,是 彻底 纠正 本 病 畸 形 的 方法 ,] 
在 5~8 岁 后 施行 ,症状 严重 者 3 岁 后 即 可 施行 。 


埃 过 斯 坦 轩 形 













挨 勃 斯 坦 畸 形 (Ebstein's anomaly), 亦 称 三 尖 凑 下 移 
畸形 。 是 一 尖 关 向 右 心室 移 
是 附着 于 近 心 尖 的 右 心室 
:三 尖 沽 的 纤维 环 部 位 ,前 淤 叶 的 位 置 多 正常 ,因而 右 


是个 居 。 随 形 瘀 膜 以 上 与 右 心 
























华 有 心房 间隔 Pe .心室 间隔 缺损 ,动脉 导管 未 闭 、 肺 动脉 
上 狂 鹤 或 闭锁 。 可 发 生 右 心房 ,此 时 如 有 心房 问 并 
缺损 或 卵 辣 孔 未 闭 . 则 可 导 笋 右 至 左 分 流 而 出 现 发 强 ( 图 
16-11 .427 。 

症状 轻重 不 ,外 括 心 恢 , 气 栈 、 三 力 \ 头 笃 和 人 有心 宴 幢 
等 . 约 50 泊 的 患 准 有 发 绰 , 约 20 加 的 患 省 有 阵 发 性 ， 
速 中 。 体 征 枯 心 晨 浊音 恰 明 级 增 ， 大 .市 心 前 区 提 
前 区 可 听 到 3、4 个 心 -心音 分 型 而 
抽动 脉 洲 成 地 和 章 。 胸 革 左 下 缘 可 有 收缩 期 
吹风 样 和 和 仁 张 期 隆隆 样 人 杂音。 肝脏 可 肿 大 并 有 收缩 其 
搏动 













第 十 一 章 ”先天 性 心脏 血管 病 





沐 M6 人 埃 勃 斯 坦 畸 形 解剖 生理 示意 
三 尖 辩 后 狼 叶 和 隔 准 叶 下 移 至 右 心 室 ,部 分 有 心室 
et 关闭 不 全 . 右 心 房 压力 
在 有 心房 间隔 缺损 或 未 和 孔 的 情况 下 . 右 
) 可 进入 左 心 房 与 动脉 血 混合 ( 
流入 左 心室 和 主动 肪 .有 时 左 心 房 的 动脉 血 亦 可 进入 有 有 
心房 









X 线 片 示 心 影 增 大 常 呈 球形 ,搏动 弱 . 右 心房 可 起 大 ， 
肺 血管 影 正常 或 减少 。 心电图 示 右 心房 肥大 .完全 性 或 不 
全 性 右 束 支 传导 阻 滞 , PR 间 期 可 延长 . 胸 导 联 有 RR 波 电压 
低 ,V: 一 V 有 ST 段 和 工 波 改变 治 的 患 老 
有 B 型 预 激 综合 征 。 超 声 心动 图 
叶 下 移 .前 辩 叶 大 ,关闭 延 述 生动 作 异 常 . 右 
括 心 房 化 的 右 心 
大 的 右 心房 、 






















检查 和 指 示 剂 释 曲 线 测定 示 右 心 
下 力 曲线 的 a 波 和 YY 波 均 高 大 . 心 导 
管 顶端 要 在 心 尖 或 流出 道 处 才能 记录 型 的 压力 出 
线 ; 在 心房 水 平 可 发 现 右 至 左 的 分 流 ;在 心房 化 的 右 心室 内 
可 测 到 心房 型 的 压力 曲线 ,而 同时 测 得 的 心 腔 内 心电图 则 
a 必 忆 网 ( 间 16-11-45)。 
次 和 和 革 他 发 红 P 弄 本 se 心 
与 心肌 病 和 心包 条 相 鉴 别 
是 显 荷 增 大 者 预后 a 0 的 
或 及 部 
让 有 与 在昌 动脉 吻合 


































a 可 行 上 
寺 换 术 .以 后 者 效果 最 好 。 心 是 增 
明显 者 为 于 术 的 指 征 。 








三 、 完 金 性 和 其 他 类 型 
大 征管 错位 





出 于 发 育 叶 形 
为 大 血 


市 引起 大 血管 问 稻 曾 关 系 的 变 雍 .部 相称 


铺位 Ciransposition of great vessels) 也 后 远 全 性 大 








位 、 到 本 硬 太 血管 鲁 位 、 丰 心室 双 册 11 大 租 管 重信 有 


本 
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16-11-43 ” 埃 勃 斯 坦 畸 形 二 


图 示 三 














单 心 


Yessels) 亦 称 在 型 大 1 
壬 有 心 委 
的 前 有 有 ， 沉 伴 有 心房 人 
, 咱 动 脉 口 鳞 罕 、 主 : 动 克 | 1 多 
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F 
Pry 
Ef 


公有 





公休 





心房 和 有 有心 罕 后 


流 轩 汀 1 














图 示 右 心房 明显 并 


室 等 ,其 中 以 完全 性 大 血管 1 





16-11-44 ” 埃 勃 斯 坦 畸 形 的 心脏 
,箭头 所 指 处 为 房 。 


位 最 为 常见 (图 16-11-46) 。 


横 面 磁 共 振 显 像 
沟 












(一 ) 完全 | 疆 关 而 管 错 位 Lao transposition of great 











发 出 ,而 肺 动 





大 血管 的 和 
合 血 到 左 心房 和 
环 之 间 天 不 沟通 ， 

合 所 和 动 局 ee 
不 .但 周 阁 动 有 


1 期 号 食 合 国 准 ,| 


kK 自 左 心室 发 出 


:者 将 无 法 生存 。 
六 和 de 是 





FE 动 脉 








体 Ri 慢 , 











及 加 流 的 未 所 人 他， 
帅 而 直接 射 人 
和 心室 后 .再 射 人 肺动脉 回 到 肺 。 
心房 间 隐 缺损 、 心 
1 通 


;从 肺静脉 


只 、 咳 晤 . 





a 
Ry 


错位 (D-transposition) ,此 时 主动 脉 
主动 脉 位 于 肺 动 
明 人 缺损 心室 间隔 缺损 ,动脉 导管 未 


脉 





易 


下 移 的 三 尖 
所 后 浴 叶 


QQ 三 尖 瓣 瓣 环 
SS = 







维 超声 心动 图 右 心室 流入 道 切 面 像 
凑 后 凑 叶 下 移 
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图 16-11-45 埃 勃 斯 坦 畸 形 的 右 心 房 . 室 腔 内 心 
图 和 压力 曲线 记录 








行为 腔 内 压力 曲线 记录 (记录 片 速 25mm/s)。 图 示 由 左 
至 右 第 一 排 为 右 心室 





图 中 第 一 行为 体 表 心电图 ,第 二 行为 心 腔 内 心电图 ,第 三 


腔 记 录 , 腔 内 心电图 A 波 小 .QRS 


波 为 rS 型 T 波 倒 园 为 右 , 心室 腔 内 心电图 波 型 , 腔 内 压 


力 曲 线 
房 化 的 右 


癌 原 型 为 典型 右 ， 








于 力 曲 线 。 第 二 排 为 “ 心 
“ 腔 记 录 , 腔 内 心电图 为 右 心室 心电图 波 
型 , 腔 内 压力 曲线 由 a、v 波 和 x、 y 倾斜 所 构成 ,为 典型 右 


心房 压力 曲线 。 第 三 排 为 右 心房 腔 记 录 , 腔 内 心电图 人 


流 大 正 负 双 向 , QRS 波 为 QS 开 波 倒 蜀 为 右 心房 腔 内 


人 电 图 波 型 , 腑 内 压力 曲线 为 右 心房 弄 压 力 曲 线 


患 叮 吸 道 感染 , 常 在 四 个 月 内 出 现 心力 误 竟 。 伴 有 动脉 导管 


未 半 的 加 者 ,下 半身 发 绀 较 轻 , 桂 状 指 (四 ) 常 在 半 岁 后 
: 音 界 增 大 。 合 并 心室 间隔 缺损 者 ,胸骨 左 毕 特别 是 
市 动脉 


现 。 心 ; 
第 3 肋 间 有 全 收缩 期 吹风 样 杂音 , 常 有 讲 马 律 。 合 并 
淤 狭 窜 者 , 则 心底 部 有 收缩 期 吹风 样 喷射 性 杂 














Ho 


才 出 





心房 间隔 缺损 人 主动 及 








功能 左 心 室 


右 心 室 

















图 16-11-46 完全 性 大 血管 错位 的 解剖 生理 示意 图 16-11-47 纠正 型 大 血管 错位 的 解剖 生理 示意 
:主动 脉 向 前 移 位 于 右 心室 之 上 , 肺 总 动脉 向 后 移 位 于 左 主动 脉 向 前 移 位 于 右 心室 "但 有 心室 转向 左 侧 并 接受 左 











。 右 心房 的 静脉 血 (密集 黑 点 ) 流 人 有 心室 和 主动 心房 来 的 动脉 血 (功能 左 心室 ); 肺 总 动脉 向 后 移 位 于 左 

身后 ,回流 到 腔 静 脉 又 返回 右 心房 。 肺 静脉 的 动 心室 但 左 心室 转向 右 侧 并 接受 右 心 房 来 的 静脉 血 ( 功 
i) 流 人 左 心房 \ 左 心室 和 肺动脉 ,在 肺 与 氧 结合 右 心室 )。 大 血管 虽然 错位 ,但 由 于 心室 转 位 而 得 

市 让 脉 。 此 两 循环 之 间 依 称心 房间 隔 缺 损 来 沟 正 ,心性 大 血管 内 血 流 情况 和 正常 时 相同 

;. 右 心室 和 主动 脉 得 以 混 人 动脉 血 ( 稀 芷 黑 点 

















(三 ) 有 心室 双 出 口 (double outlet right ventricle) ”由 
XX 线 片 见 肺 血管 影 增加 (合并 肺动脉 口 狭 窄 者 例外 )， 于 大 血管 错位 不 够 完全 ,以 致 主动 脉 和 肺动脉 都 从 右 心 室 
心底 部 血管 影 较 窜 , 肺 动脉 总 干 弧 消 失 , 主 动脉 影 小 ( 侧 位 。 ”发 出 ,或 肺动脉 骑 跨 在 左右 心室 之 上 ; 常 同 时 伴 有 心室 间 
见 升 主动 脉 向 前 移 位 ), 左 、 右 心室 和 右 心房 增 大 , 左 心 缘 长 ”” 隔 缺损 等 畸形 。 病 孩 出 生 后 即 有 发 绀 。 预 后 差 。 选 择 性 右 
而 向 外 侧 症 ,使 心 影 如 斜 置 的 鸡 卵 ,其 尖端 向 左下 方 。 体 、 了 
肺 循环 间 沟 通 小 者 ,心电图 常 示 右 心室 和 右 心房 肥大 ,沟通 
大 者 常 示 双 侧 心室 肥大 。 超 声 心动 图 示 在 同一 探测 部 位 
中 ,同时 能 测 到 主动 脉 状 和 肺动脉 其 丙种 回声 。 磁 共振 断 
屋 显 像 横 面 示 主 动脉 向 前 向 右 移 位 , 矢 面 示 主动 脉 在 前 从 
形态 为 右 心室 的 心 腔 发 出 ,而 肺动脉 在 后 从 形态 为 左 心室 
的 心 腔 发 出 。 右 心 导管 检查 示 右 心室 压力 增高 ,收缩 压 与 
主动 脉 收 缩 压 相等 , 心 导管 可 从 右 心室 进入 主动 脉 ,也 可 能 
通过 合并 存在 的 沟 道 而 得 以 进入 所 有 四 个 心 腔 和 两 根 大 血 
管 。 血 液 分 流 情况 随 合并 存在 的 沟通 情况 而 异 。 选 择 性 右 
> 论 造影 ,可 见 主动 脉 司 时 显影 。 

本 病 预 后 差 ,平均 在 出 生 后 3 一 19 个 月 内 死亡 ,只 有 少 
效能 存活 至 20~30 岁 。 手 术 治疗 需 分 两 步 进行 , 遇 儿 期 先 
行 佬 胸 式 或 开 胸 式 的 心房 间隔 缺损 成 形 术 , 在 心房 间隔 上 
造 孔 ,增加 两 循环 之 间 的 沟通 使 病 婴 能 生存 。 待 成 长 至 
2 一 3 岁 时 ,施行 直 视 下 纠 治 术 。 

(二 ) 纠正 型 大 血管 错位 (corrected transposition of great 
vessels) ” 亦 称 左 型 大 血管 错位 (L-transposition) ,主动 脉 位 于 
肺动脉 的 前 左 ,在 大 血管 错位 的 同时 有 心室 和 房 室 六 的 转 
位 .由 于 心室 的 转 位 从 功能 上 纠正 了 错位 的 大 血管 引起 的 血 
流 异 常 。 即 周围 静脉 血 回流 到 左 心室 (执行 右 心室 的 功能 ) 






















































图 16-11-48 不 完全 性 大 血管 错位 ( 右 心室 双 出 
伴 心室 间隔 缺损 ) 的 解剖 生理 示意 

主动 脉 向 前 移 位 于 右 心 室 之 上 , 肺 总 动脉 向 后 移 但 仍 源 
出 于 有 心室 ,形成 右 心室 双 出 口 。 右 心房 的 蘑 脉 和 甸 (密集 
) 流 入 右 心室 后 被 同时 送 到 主动 脉 和 肺 总 动脉 、 必 、 
室 间 隔 缺 损 的 存在 ,使 左 心室 的 动脉 血 得 以 混入 右 心室 









































路 入 肺动脉 ;肺静脉 血 回流 到 右 心室 (执行 左 心室 的 功能 ) 身 中 ,从 而 也 进入 主动 脉 和 肺 总 动脉 ( 稀 朴 黑 点 ) 

入 主动 脉 。 患 者 无 须 依靠 其 他 先天 性 的 缺损 来 维持 生命 .多 

无 症状 ,也 无 发 绀 ,其 本 身 无 须 治疗 。 但 本 病 常 合并 其 他 临 (四 ) 大 血管 错位 伴 单 心室 ( transposition with singie 
形 玉 引起 相应 的 病理 生理 变化 . 需 加 以 处 理 ( 图 16-11-47)。 ventricle) 这 是 左 型 或 有 型 大 血管 错位 伴 有 单 心室 嘛 形 ; 


1561 
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， 除 非 有 严重 的 肺动脉 口 狭 窗 , 否 则 发 绀 不 太 严 重 。 常 同时 
伴 有 其 他 先天 性 畸形 。 预 后 差 。 右 心 导 管 检查 和 选择 性 右 
心室 造影 ,可 明确 诊断 。 可 行 姑息 性 或 纠 治 手术 。 











四 、 完 全 性 肺静脉 时 形 引 流 


完全 性 肺静脉 畸形 引流 (total anomalous pulmonary 
venous drainage) ,是 肺 如 项 脉 分 别 或 总 总 汇 成 一 支 后 ,引流 到 
左 无 名 静脉 .上 腔 静 脉 、 右 心房 , 左 侧 上 腔 静 肪 .冠状 静脉 
灾 、 奇 静脉 或 门 静脉 等 处 ,而 非 引流 信 左 心房 。 由 于 右 心房 
同时 接受 来 自 肺静脉 和 腔 静 脉 的 血液 ; 血 量 将 大 增 . 而 左 心 
ewe aoe 但 此 类 患者 均 有 心房 间隔 缺 
损 或 卵 圆 孔 未 闭 , 使 混合 于 右 ， 心房 的 氧 合 和 未 氧 合 血液 得 
以 流入 左 心房 ， ' 从 而 进入 体循环 动脉 ， 供应 身体 各 部 。 完 全 
性 肺 静 朋 脉 畸 形 引 流 到 脑 以 下 的 静脉 者 , 常 易 发 生 阻 塞 ,导致 
号 静脉 淤血 ,因而 引起 肺动脉 高 (图 16-11-49) 。 













心房 问 
隔 缺 损 











图 SAD 











全 .从 在 心房 流 人 有 心室 恒 
it 人 左 心 房 、 左 ， 图 中 未 绘 出 主动 脉 和 
J 盘 流 方向 








,进行 
ed 特异 性 杂 
绝 志 :杂音 ,肺动脉 
网 侍 大 下 缘 可 et f 张 期 隆隆 
位 的 0 : 

吓 丰 2 





心音 分 列 并 亢进 ， 
在 相当 于 畸形 引流 部 
心 浊 音 界 增 大 , 心 前 区 
X a 片 赤 肺 血 
洽 类 ， 只 开 
心 影 星 "8" 字 形 
动向 可 显 未 位 
和 天 在 心房 压力 增 
肺 血 i 识 和 肺动脉 压力 增 机 -有 周 则 动脉 













形 引 流 人 











合 央 亦 嘲 ， 


1 正 库 符 
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16-11-50 ”完全 性 肺静脉 畸形 引流 右 心 导 管 检 
查 的 X 线 正 位 片 、 

和 经 下 腑 欧 脉 进入 右 心 房 ， 
- 座 静 脉 而 入 右 肺 欧 





血 氧 含量 低 , 心 导管 可 进入 畸形 引流 的 肺静脉 (图 16-11-50)。 
选择 性 肺动脉 造影 可 显影 肺 欧 脉 ,从 而 是 示 其 畸形 引 
流 的 情况 。 
本 病 预 后 差 ,患者 多 在 婴儿 期 死亡 。 偶 有 存活 到 青年 
期 考 。 治 疗 主要 是 施行 手术 将 畸形 引流 的 肺静脉 ( 且 总 询 
脉 ) 改 道 ,使 回流 到 左 心房 .手术 家 及 时 在 婴 幼 儿 期 施行 。 











EE 动脉 干 永存 


动脉 二 是 由 于 球 崂 


-永存 (persistent truncus arteriosus) 


永存 的 动脉 
干 路 于 两 心 
守之 让 








16-11-51 


剖 生 理 示 意 

心室 
了 肪 血 (密集 
混合 进入 动脉 






动脉 干 永存 的 解 











与 球 问 隔 发 育 缺 陷 , 示 能 将 原始 动脉 干 分 隔 成 主动 脉 和 肺 
动脉 ,而 留 下 共同 的 动脉 干 。 永 存 的 动脉 干 只 有 一 组 半月 
辩 , 跨 于 两 心室 之 上 。 从 升 部 发 出 左 、 右 肺动脉 ,从 远 端 再 
发 出 头 臂 动脉 , 常 同时 有 心室 间隔 缺损 ,可 合并 右 位 主动 肪 











图 16-11-52 ”动脉 干 永存 四 
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16-11-51、 图 16-11-52)。 








种 类 型 的 解剖 生理 示意 


图 中 实 线 箭头 表示 来 自 左 心室 的 血液 ,虚线 箭头 表示 来 自 右 心室 的 血液 。 动 静脉 
血 混合 于 动脉 干 (稀疏 黑 点 ) 进 入 体循环 和 肺 循环 


患者 有 气喘 ,乏力 ,早期 发 生 心力 衰竭 和 肺动脉 高 压 。 
可 并 发 肺炎 、 感 染 性 心 内 膜 炎 和 脑 脓肿 等 。 发 强 于 出 生 后 
即 有 ,胸骨 左 缘 第 3.4 肋 问 有 全 收缩 期 吹风 样 杂音 偶 伴 岩 
蜂 , 并 可 有 叹气 样 千张 期 杂音 (主动 脉 反 流 ) ,胸骨 左 缘 第 
2.3 肋 间 可 有 收缩 喷射 音 ,第 二 心音 增强 并 星 单一 性 。 心 
尖 可 有 和 舒张 期 杂音 (相对 性 窄 ), 胸 骨 右 缘 第 2 肋 
间 可 有 收缩 期 杂音 (动脉 干 口 相对 狭窄)。 

X 线 片 示 左 、 右 心室 增 大 , 肺 血管 影 增多 .肺动脉 总 十 
弧 不 见 … 主 动脉 " 影 增 宽 而 搏动 强 ,可 能 见 到 左 肺 动脉 位 置 
筷 近 主动 脉 号 的 水 平 ,或 见 右 位 主动 脉 续 。 心 电 图 示 左 、 右 
心室 肥大 和 左 心房 肥大 。 超 声 心动 图 可 显示 心室 间隔 之 上 
骑 跋 一 个 扩大 的 主动 脉 根 ,但 只 见 "主动 脉 "而 不 见 "肺动脉 
洲 " 的 回声 。 侯 共振 断层 显 像 示 扩 大 的 动脉 干 骑 跨 在 心室 
间隔 之 上 。 心 导管 检查 和 选择 性 指示 剂 稀释 曲线 测定 示 右 
室 压力 增高 ,其 收缩 压 等 于 周转 动脉 收缩 压 . 右 心 室 流出 
道 血 氢 含量 高 ,在 大 动脉 水 平 有 右 至 左 分 流 , 心 导管 可 从 右 
:进入 头 辟 动脉。 选择 性 右 心 室 造影 显示 一 个 动脉 十， 
一 组 半月 潘 和 从 动脉 干 分 出 的 肺动脉 。 

本 病 预后 差 , 多 在 出 生 后 一 年 内 死亡 ,存活 至 成 年 者 





















有 心力 衰竭 或 临床 情况 恶化 的 婴儿 ,可 施行 肺动脉 环 
扎 术 以 减少 肺动脉 血 流 。 在 儿童 期 可 考虑 行 纠 治 术 ,包括 
修补 心室 间隔 缺损 、 右 心室 流出 道成 形 、 在 右 心室 流出 道 与 
及 动脉 之 间 移 植 带 有 主动 脉 游 的 一 段 同 种 异体 主动 脉 或 带 
有 人 造 激 腊 的 人造 血管 ,建立 分 开 的 肺 血 流 。 














六 、 美 森 门 格 综合 人 征 


失 森 门 格 复合 病 (Eisenmenger’s complex) 一 词 ,以 作 
曾 用 以 称 一 种 复合 的 先 大 性 心 脏 血管 畸形 .包括 心室 间隔 








缺损 、 主 动脉 右 位 、 右 心室 肥大 而 肺动脉 正常 或 扩大 者 。 上 起 
者 有 发 绀 。 本 病 与 法 洛 四 联 证 不 同 之 处 在 于 并 无 肺动脉 口 
狭窄 。 自 心脏 导管 检查 在 临床 上 广泛 应 用 以 米 .通过 对 先 
天 性 心脏 血管 病 的 血 流动 力学 研究 , 艾 森 门 格 综合 征 (Eis- 
enmenger’”s syndrome) 一 词 多 用 以 指 心室 间隔 缺损 合并 肺 
动脉 显著 高 压 伴 右 至 左 分 流 的 患者 。 推 而 广 之 .心房 间隔 













缺损 ,动脉 导管 未 闭 、 主 动脉 -肺动脉 间隔 缺损 等 发 生 肺 动 
脉 显著 高 讨 而 右 至 左 分 流 时 .都 可 有 类 似 的 临床 表现 . 亦 可 





以 归 入 本 综合 征 的 范畴 。 央 此 本 综合 征 可 以 称 为 肺动脉 高 
压 性 右 至 左 分 流 综合 征 。 


【病理 解剖 】 
原 有 的 心室 间隔 缺损 ,心房 间隔 缺损 ,主动 脉 -肺动脉 





【病理 生理 】 

本 综合 征 原 有 的 左 至 右 分流 流 量 均 烦 大 ,及 至 肺动脉 
压 逐 渐 增 高 . 右 心室 和 右 心房 压 也 逐渐 夫 达到 一 定 程度 
时 ,就 使 1 分流 转变 为 右 至 左 分 流 而 出 现 发 绀 。 
此 种 情况 发 生 在 心室 间 卫 缺损 时 多 在 20 岁 以 后 .发 生 在 心 
房间 隔 缺 损 动脉 导管 未 闭 时 也 多 在 青年 期 后 . 


【临床 表现 】 
轻 至 中 度 发 绀 ,于 劳累 后 加 重 . 康 有 动脉 导管 末了 半音 下 

半身 发 绀 较 上 半身 明显 .逐渐 出 现 析 状 指 ( 趾 )。 人气 护 、 三 

力 、 头 荣 . 以 后 可 发 生 右 心 衰竭 。 体 征 示 心脏 浊音 界 增 大 ， 

心 前 区 有 抬 举 性 兵 动 . 原 有 左 至 右 分流 时 的 杂音 消炎, 动脉 

张 期 部 分 消失 

下 挤 动 脉 洲 区 出 现 收 缩 



















会 宝 癌 陋 


缺损 的 收缩 期 茶 音 关 计 膏 生路 
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主动 脉 弓 闭锁 或 堪 侧 上 腔 静 脉 永存 。 周 围 静 脉 | 
血 进 入 右 心房 . 右 心室 后 射 人 动脉 于 . 肺 血 流 量 大 增 . 其 血 ， l 和 
流动 力 变化 为 大 量 左 至 右 分流 和 较 少 量 的 右 至 左 分 流 ( 图 | .一 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


人 以 后 可 有 行 阻 断 未 闭 动脉 导管 ,观察 肺动脉 压 , 如 肺动脉 压 下 降 ,还 
」 叹气 样 千张 期 杂音 (相对 性 肺动脉 儿 关 闭 不 全 ) ,胸骨 左下 可 雪上 施行 未 打动 及 导管 的 切断 缝合 或 介入 封 堵 术 。 原 为 

缘 可 有 收缩 期 吹风 样 反 流 性 杂音 (相对 性 三 ee 心室 间隔 缺损 的 患者 ,有 人 主张 施行 间隔 缺损 处 活 涩 手术 。 
A 原 为 心房 间隔 缺损 的 患者 则 不 宜 手 术 。 近 年 有 人 提出 如 无 

禁忌 ,估计 其 一 年 在 活 率 低 于 50%% 的 患者 ,可 考虑 心肺 移 
【辅助 检查 】 植 或 及 移植 同时 纠 治 心 胜 畸 形 的 手术 。 
XX 线 片 示 右 心室 、 右 心房 增 大 ,肺动脉 总 干 弧 及 左右 

肺动脉 均 扩大 , 肺 野 轻 度 充血 或 不 充血 而 血管 2 有 动 七 、 其 他 右 至 诺 分 流 的 

脉 导管 未 闭 或 主动 脉 -肺动脉 间隔 缺损 者 左 心室 增 大 , 原 he 

、 室 间隔 缺损 者 左 心室 可 增 大 (图 16-11-53) 。 到 先天 性 心脏 病 






























较 不 常见 的 右 至 左 分 流 的 先天 性 心 胜 血管 病 还 有 : 

(一 ) 法 洛 三 联 症 (trilogy of fallot) 即 肺动脉 口 狭 窗 
和 和 心房 间隔 缺损 (或 卵 圆 孔 未 闭 ) 布 至 左 分 流 。 在 肺动脉 
< 罕 葵 的 患者 , 右 心室 血液 排 入 肺动脉 有 困难 , 厂 心 
室 压力 增高 , 右 心房 压力 亦 逐 渐 增 高 。 当 右 心房 压力 超过 
左 心 房 压力 时 , 右 心房 内 血液 将 经 心房 间隔 缺损 (或 将 卯 站 
孔 再 行 打开 ) 流 入 左 心房 而 出 现 发 绀 。 本 病 发 绀 出 现 晚 ,在 
儿童 期 甚至 成 年 才 出 现 。 在 未 出 现 发 绀 之 前 其 临床 表现 与 
单纯 性 肺动脉 口 狭 窗 相 似 ,出 现 发 绀 后 则 与 法 治 四 联 证 相 
似 。 症 状 有 发 育 赤 、 偶 有 下 路 
习惯 ,可 出 现 右 心 衰竭 主要 间 有 
极 响 的 喷射 性 收缩 其 杂 音 , 伴 有 起 闫 ;肺动脉 二 心音 
减轻 并 分 裂 ; 有 桂 状 指 ( 趾 )。 da 心房 增 
大 ,肺动脉 总 干 弧 明显 凸 出 ， 竹 血 管 纹 细 。 
心电图 示 右 心房 肥大 , 右 心室 肥大 和 劳损 。 超 声 心 动 图 显 
不 肺动脉 口 的 畸形 情况 ,心房 间隔 的 缺损 和 心房 水 平 的 右 
























( 急 s 过 
































图 示 右 心室 增 大 ,肺动脉 总 脱出 史 增 至 左 分 流 的 血 流 情况 。 本 病 预 后 较 差 , 易 发 生 心力 刁 竟 
多 , 肺 野 血管 影 少 ,患者 原 有 心室 | 问 卫 二 市 于 亡 ,可 并 发 感染 性 心 内 膜 炎 、 脑 脓肿 和 肺 部 感染 。 治 


疗 主要 为 直 视 下 纠 治 ,扩张 罕 # 膜 和 切除 肥厚 的 心 
心电图 未 才 凶 大 及 劳损 , 右 必 房 肥大 。 超 声 心 如 肌 ( 常 有 继 发 性 的 右 心 pike 村 ee ` 房 间隔 
图 检查 和 磁 共 振 断 层 显 像 可 发 现 缺 损 所 在 部 位 。 右 心 导管 缺损 。 

会 示 肺动脉 压 显著 增高 和 动脉 血 氢 饱和 度 降 低 ， 此 外 ， 
笃 ` 右 心房 和 肺动脉 水 平 有 右 至 世 ly 心 导管 
进入 左 侧 心 胜 的 相让 
,超声 心动 图 造影 
价 定 有 至 左 分 流 的 所 多 
思 者 有 一 定 的 危险 性 ， 












(二 ) 肺 动 静脉 疙 (pulmonary arteriovenous fistula ) 
为 肺动脉 和 肺静脉 间 的 异常 吾 接 沟通 ,此 时 肺 血 管 曲张 或 
形成 海绵 状 血管 阁 , 多 为 先天 性 呈 形 , 偶 亦 可 由 后 天 性 的 肺 
A el 引起 。 多 见于 青年 男性 ,可 为 单个 或 多 发 
位 。 其 E。 肺动脉 血 不 经 过 肺泡 的 氧 合 而 直接 流入 肺 茜 脉 ,产生 
宜 尽 可 能 避免 。 rg 右 至 左 分 流量 少 者 无 症状 , 多 者 有 发 绀 、 气 

急 \ 心 慰 、 胸 痛 \ 赂 血 , 头 者 .时 服 、 心脏 浊音 界 可 增 
【鉴别 诊断 】 | 大 ,动静 脉 瘘 所 在 的 相应 部 位 处 胸壁 上 性 血管 杂 

震 与 其 他 有 发 红 的 先天 性 心 蚌 血管 病 ,特别 总 法 洛 四 。 音 , 皮 及 或 各 腊 可 能 有 血管 病 。X 线 

联 证 (参见 本 节 "“ 法 治 四 联 证 ”) 相 鉴别 。 多 个 分 叶 结 节 状 搏动 性 阴影 与 肺 血 


室 增 大 。 心 电 图 可 无 异常 pe id 和 
〖 预 后 了 i 已 右 至 左 分 流 外 ,五 可 无 其 他 发 现 。 肺 
人 - 般 已 不 宜 行 手 术 治 疗 或 介 人 治疗 以 和 正 其 显示 此 动静 脉 瘘 。 预后 视 病变 范围 
和 针对 肺动脉 高 压 有 动 蘑 脉 瘘 的 肺 1 或 肺 段 为 本 病 的 治疗 措施 。 

区 “肺动脉 高 压 ”) 及 其 引起 的 心力 豪 (三 ) 单 心房 (single atrium) 和 单 心室 (single ventricle) 
部 感光 原 为 动脉 导管 表 了 财 的 患者 ,如 发 绀 不 太 重 :可 先 试 单 心房 患 才 心 房间 隔 完全 缺失 .形成 一 房 两 室 的 王 腔 心 。 








由 线 测定 









听 到 | 
f 示 肺 部 有 单个 或 
连接 ,可 有 左 心 
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其 病理 生理 与 大 型 心房 间隔 缺损 相似 ,但 在 心房 水 平 有 不 
同 程度 的 右 至 左 分 流 , 较 早 发 生 肺动脉 高 压 。j 临床 表现 与 
大 型 心房 间隔 缺损 相似 ,但 有 轻 度 发 绀 和 宪 状 指 ( 趾 ) , 心 尖 
区 可 有 全 收缩 期 杂音 (二 尖 瓣 裂 缺 所 致 ) 。X 线 表现 也 与 心 
房间 隔 大 缺损 相似 。 心 电 图 表现 与 房 室 共 道 永存 患者 类 
以 , 常 出 现房 室 交界 性 心律 。 超 声 心动 图 显示 心房 间隔 完 
全 缺失 和 在 心房 水 平 有 双向 分 流 。 磁 共振 断层 显 像 可 见 一 
房 二 室 的 三 腔 心 像 。 本 病 预 后 与 大 型 心房 间隔 缺损 相似 。 
治疗 是 手术 重建 心房 间隔 。 
单 心室 患者 心室 间隔 完全 缺失 ,形成 两 房 一 室 的 三 腔 
心 , 常 伴 有 大 血管 错位 、 肺 动脉 口 狭窄 等 畸形 。 其 病理 生理 
与 大 型 心室 间隔 缺损 相似 ,但 在 心室 水 平 有 右 至 左 分 流 , 肺 
志 流 量 增多 ;有 肺动脉 口 狭窄 者 则 右 至 左 分 流 显著 , 肺 血 流 
县 不 增多 或 减少 。 临 床 表现 与 大 型 心室 间隔 缺损 相似 , 同 
时 有 肺动脉 口 狭窄 者 有 明显 发 绀 类 似 法 洛 四 联 证 ;同时 有 
大 血管 错位 而 无 肺动脉 口 狭窄 者 发 绀 不 太 明显 ,心底 部 和 
心 前 区 有 收缩 期 杂音 ,第 二 心音 响 。X 线 示 心 影 增 大 ,其 左 
缘 中 部 可 见 局 部 降 起 。 可 有 大 血管 错位 的 变化 和 肺 血 流 增 
多 ,但 有 肺动脉 口 狭窄 者 肺 血 流 不 增多 或 减少 。 心 电 图 变 
































第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 


化 较 多 可 出 现 右 心房 或 左 心房 肥大 , 右 心室 或 左 心室 肥大 。 
超声 心动 图 和 磁 共 振 断 层 显 像 可 显示 心室 间隔 的 缺失 。 本 
病 预 后 差 , 常 由 于 合并 其 他 畸形 在 婴儿 期 死亡 , 偶 可 存活 至 
成 年 。 治 疗 在 于 手术 重建 心室 间隔 .并 同时 纠 治 其 他 合并 
存在 的 畸形 。 
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肺 源 性 心脏 病 Ccor pulmonale) 朋 前 为 止 还 没有 统一 的 
定义 ,较为 认可 的 是 将 其 定义 为 : 肺 部 结构 和 (或 ) 功 能 性 疾 
病 导 致 肺动脉 高 压 ,后 者 致 右 心室 肥大 ,最 终 发 展 为 右 心性 
站 。 在 肺 源 性 心脏 病 形成 前 ,患者 都 有 肺动脉 高 压 。 按 病 
程 的 绥 急 , 肺 源 性 心脏 病 可 分 为 急性 和 慢性 两 类 。 


第 一 节 ”急性 肺 源 性 心脏 病 


性 肺 源 性 心脏 病 (acute cor pulmonale) 是 由 于 内 源 
外 源 性 栓 子 堵塞 肺动脉 或 其 分 支 使 肺 循环 姐 力 增加 ， 
心 排 自重 降 低 . 引 起 右 心计 惫 剧 扩张 和 急性 右 心 功能 训 肖 
的 临床 病理 生理 综合 征 。 



















【病因 】 


引起 急性 肺 源 性 心脏 病 的 肺动脉 栓 塞 (bulmonary em 


村 冰 


bolism:PE) 主 要 由 右 心 或 周转 静脉 内 血栓 脱落 所 形成 。 
栓 子 可 来 自 :@@ 右 心房 [如 有 心力 衰竭 和 (或 ) 心 房 申 动 时 ]、 
右 心室 (如 心肌 梗死 波及 右 心室 心 内 膜 下 引起 附 壁 血 丛 
时 ) 肺动脉 淤 或 三 尖 激 (如 内 膜 炎 时 ) ;四 周围 静脉 
绝 大 多 数 见于 下 肢 和 盆腔 深 欧 脉 。 常 见 的 诱 央 包括 ; 久 病 
或 手术 后 长 期 转 床 静脉 曲张 、 右 心 衰 竟 、 静 脉 内 插 管 
胞 增多 症 、 血 小 板 增 多 症 、 抗 凝血 酶 的 缺乏 、 口 服 避 他 
引起 前 大 态 所 致 血 流 洲 洪 : 创 伤 . 外 科 手 术 、 舟 脉 炎 后 
等 敏 诅 脉 管 壁 损伤 均 易 致 血栓 形成 。 在 我 国 ， 2 性 前 脉 
炎 和 静脉 曲张 是 下 上 及 深 蘑 脉 血栓 形成 的 最 






































【病理 解剖 和 病理 生理 】 

前 脉 血栓 脱落 后 .可 通过 静脉 系统 色 达 肺 往 环 、 如 时 栓 
子 为 大 块 型 ,可 以 停留 在 肺 总 动脉 分 义 处 ,形成 蒂 形 栓 地 或 
分 别 阴 塞 左 、 丰 肺动脉 ， 右 心室 扩大 ,其 心肌 及 车 心室 忆 
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人 1 肌 ,尤其 是 心 内 膜 下 心肌 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 




















,可 能 因 ee 
牵引 起 严重 缺 氧 而 常 有 灶 性 坏死 。 小 的 栓 子 位 于 肺动脉 分 
支 可 致 肺 梗死 (pulmonary infarction) ,多 发 生 在 下 叶 , 尤 其 
在 肋 鼎 角 附 近 , 常 呈 横 形 。 
肺 血管 阻塞 的 程度 和 潜在 的 心肺 疾病 ,很 可 能 是 决定 
最 终 是 否 发 生 右 心 功能 不 全 的 最 重要 的 因素 。 阻 寨 越 重 ， 
肺动脉 压力 越 高 。 缩 血管 物质 的 释放 (例如 5- 羟色胺 ) 反 射 
性 引起 肺动脉 收缩 ,导致 低 氧 血 症 。 肺 动脉 压力 突然 升 高 ， 
使 右 心室 后 负荷 急剧 增加 , 右 心室 扩张 ， 室 壁 张力 增加 , 继 
而 功能 不 全 。 右 心室 扩张 ， 室 间 隔 向 左 心室 移动 ,由 于 因 心 
包 的 限制 而 出 现 的 心 腔 充 僵 不 足 , 加 上 有 心室 收缩 功能 不 
全 .可 使 右 心室 排 血 量 减 少 ,从 而 进一步 降低 左 心室 的 前 负 
荷 。 左 心室 前 负荷 的 降低 亦 可 使 室 间隔 移 向 左 心室 , 左 心 
室 充 贫 不 足 排 血 量 减少 ,体循环 血 流量 和 压力 均 降 低 ,冠状 
血管 灌注 受到 潜在 危机 而 引起 心肌 缺 血 。 
总 之 , 肺 栓塞 后 可 导致 下 述 病理 生理 改变 :由 于 肺 血 
管 阻塞 ,神经 体液 因素 或 肺动脉 压力 感受 器 的 作用 ,引起 肺 
血管 阻力 增加 ;四 肺 血管 阻塞 ,肺泡 死 腔 增加 ,使 气体 交换 
受 损 ,肺泡 通气 减少 导致 低 氧 血 症 ,从 而 使 V/Q 单位 降低 ， 
血液 由 右 向 左 分 流 ,气体 交换 面积 减少 ,使 二 氧化 碳 的 运输 
受 影响 ;@ 刺 激 性 受 体 反 射 性 兴奋 导致 过 度 换 气 ;@ 支 气管 
收缩 , 气 道 阻力 增加 ;@ 肺 水 肿 、 肺 出 血 、 肺 泡 表面 活性 物质 
减少 , 肺 顺应 性 降低 。 
















































































【临床 表现 】 
(一 ) 症状 。 起 病 急 怠 , 有 呼吸 困难 .胸痛 、 室 息 感 。 重 







不 安 .出 冷汗 .神志 障碍 . 旦 胸 ,发绀 .休克 等 。 
= , 亦 可 表现 为 猴 死 (sudden death) 。 如 能 度 过 低 血 
:阶段 ,可 出 现 肺 动脉 压 增 高 和 心力 衰竭 。 亦 可 有 剧烈 咳 
咯咯 血 . 中 度 发 热 等 。 然 而 ,临床 表现 有 典型 肺 梗死 三 联 
症 者 (呼吸 困难 ,胸痛 及 咯血 ) 不 足 1/3。 
(二 ) 体征 ”常见 呼吸 急促 .肤色 苍白 或 发 绀 , 脉 细 速 、 
血压 低 或 测 不 到 ,心率 增 快 等 。 心 底部 肺动脉 段 迪 音 可 增 
宽 ， 本 伴 明 时 动 。 tr 二 en Wa 和 呈 


可 








和; epee 动 过 
。 右 心室 负荷 剧 增 时 ,可 有 






























人 有 性 二 竟 体 时 向 患 侧 移 位 , 肺 部 可 闻 及 哮 
鸣 音 和 于 i 血管 杂音 ,并 随 吸 气 而 增强 ,此 
外 还 有 

[号 ) 

i, 血液 检查 pe 正常 或 ,血沉 可 增 快 , 血 
少 肌 钙化 国 攻克 村 联 尖 用 (9 二 区 失 CK 
MB、 库 湖 对 度 增高 。 血 浆 也 -二 聚 体 ( 肺 交 








纤维 售 和 让 特异 的 降解 产 物 ) 增 高 ,如 小 了 于 500pg/L 提示 
FF 在 。 动 脉 血气 分 析 动 脉 氢 分 压 可 降低 :但 肺泡 - 
直线 正常 者 ,不 能 排除 急性 PE 的 诊断 。 因 此 , 当 


习 
无 肺 徐 此 
动脉 所 离 
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怀疑 PE 时 ,进行 动脉 血气 分 析 并 非 诊断 所 必定 。 
2. 心电图 检查 ”心电图 不 仅 有 助 于 除外 急性 心肌 梗 
死 ,而 且 可 对 某 些 大 块 肺 栓塞 者 做 出 快速 鉴别 ,此 类 
心电图 上 存在 右 心室 劳损 的 表现 。 发 生 大 块 肺 栓塞 的 患者 
可 出 现 窦 性 心动 过 速 .不 完全 或 完全 性 右 束 支 阻 渍 或 出 现 
SI-QH-TI(I 导 联 S 波 深 , 卫 导 联 Q 波 显著 和 人工 波 倒 
置 ) 的 表现 ,也 可 表现 为 正常 的 心电图 。 上 述 变 化 多 为 一 过 
性 的 ,动态 观察 有 助 于 对 本 病 的 诊断 。 
3. 胸部 X 线 检查 ”急性 肺 源 性 心脏 病 本 身 X 线 表现 
的 特异 性 不 强 :栓塞 部 位 肺 血 减少 (Westermark 征 )， i 
sr 区 扩大 , 肺 门 动脉 扩张 , 右 肺 下 动脉 横 径 可 增 宽 , 也 
常 或 变 细 ;@ 肺 梗死 时 可 发 现 肺 周围 浸润 性 人 
一 , 常 累 及 肋 甩 角 , 患 侧 肥 肌 抬 高 ,呼吸 径 度 减弱 及 少 重 
Rd tte ih 























4. CT 扫描 多 排 CT 扫描 和 肺 动 nit 溢 , 似 乎 可 
以 取代 肺动脉 造影 ,成 为 诊断 肺 栓塞 影像 学 上 的 金 标准 。 


CT 可 显示 肺 栓塞 的 部 hn pe 肺动脉 , 表 
现 为 肺动脉 内 的 充 玛 缺损 或 出 现 缺 支 . 截 断 现象 。 

5. 磁 共 振 成 像 (MRI) 常规 采用 自 旋 回 波 和 梯度 回 波 
脉冲 序列 扫描 ,对 肺 总 动脉 和 左 、 右 肺动脉 主干 的 栓塞 诊断 
有 一 定价 值 。 但 是 ,由 于 MRI 对 中 央 型 肺 栓塞 诊断 的 敏感 
性 与 特异 性 均 低 于 多 排 CT。 因 此 ,在 没有 CT 设备 时 ， 
MRI 可 以 作为 二 线 检查 方法 用 于 诊断 。 

6. 选择 性 肺动脉 造影 ”是 诊断 肺 栓塞 最 可 靠 的 方法 ， 
如 今 已 很 少 进行 。 这 是 因为 新 一 代 的 多 排 CT 扫描 仪 解决 
了 大 多 数 诊断 上 过 到 的 难题 。 然 而 ,选择 性 肺动脉 造影 仍 
适用 于 准备 进行 介入 治疗 的 患者 ,如 导管 介 导 的 溶 检 , 吸 出 
性 栓 子 切除 术 ,机 械 性 血栓 粉碎 等 。 肺 动脉 造影 检查 有 一 - 
定 危险 性 ,特别 是 并 发 肺动脉 高 压 的 患者 应 谨慎 使 用 。 

7. 超声 心动 图 “经 胸 超声 心动 图 适用 于 肺动脉 总 干 
及 其 左右 分 支 的 栓塞 。 表 现 为 右 心 室 扩 不 同步 活 
超声 心动 














动 , 右 心室 运动 减弱 ,肺动脉 增 宽 








， 管 腔 内 超声 检查 则 
可 能 更 为 清晰 。 

8. 放射 性 核 素 肺 扫描 “"Te -标记 聚 合 人 血清 白 组 白 
《MAA) 肺 灌注 扫描 是 安全 ,无 创 及 有 价值 的 肺 栓塞 诊断 方 








法 。 典 型 所 见 是 呈 肺 段 分 布 的 灌注 缺损 ,不 时 肺 段 性 分 布 
者 诊断 价值 受 限 。 肺 灌注 扫描 的 假 阳 性 率 较 高 ,为 减少 假 
阳性 可 做 肺 通气 扫描 以 提高 诊断 的 准确 性 。 


Wom 


ee wrin, 若 
别 是 劳力 性 呼 鹃 困难 
: 胺 和 休克 ,尤其 发 生 在 长 期 卧床 或 手术 后 .应 苇 虑 及 
动脉 大 块 栓塞 引起 急性 肺 源 性 心脏 病 的 可 能 ; 如 发 生体 齐 
天 癌 , 心 属 、 胸 痛 和 血性 胸腔 积 液 , 则 应 萎 虑 肺 重光 的 可 能 















诊断 仍 不 明确 时 可 行 选择 性 肺 





助 于 诊断 。 
村 需 与 其 他 原因 引起 的 休克 和 心力 衰竭 , 尤 
yi 























丁 以 治疗 的 。 其 治疗 措施 随 临 

全 塞 的 治疗 研究 进展 迅速 ,治疗 

el a 5%~8%, 不 治疗 
者 为 25 名 一 30 中 

大 块 肺动脉 引起 急性 肺 源 性 心脏 病 时 .必须 紧急 

Rs 治疗 措施 包括 :@ 一 般 处 理 :密切 监测 呼 

吸 ,心率 .血压 \ 心 电 诈 , 绝 对 臣 

床 2~3 疝 . 已 采取 了 有 效 抗 凝 治疗 者 卧床 时 间 可 适当 缩 


短 。 吸 氧 ,保持 大 便 通 轧 , 勿 用 力 排便 ,应 用 抗生素 控制 下 
肢 血 栓 性 静脉 炎 和 预防 肺 栓塞 并 发 感染 。@ 急 救 处 理 : 合 
并 休克 者 ,可 用 多 巴 胺 20~40mg、 多 巴 酚 丁 胺 5 一 15pg/ 
(kg，min) 加 入 3% 葡萄 六 i 250 一 500ml 中 静脉 滴 注 ， 
并 迅速 纠正 引起 低 血压 的 心律 失常 ,如 心房 扑 动心 房 显 动 
胸痛 重 者 可 用 路 30 一 60mg 皮下 注射 或 派 替 喧 
50mg 或 吗啡 5mg 皮下 注射 以 止痛 及 解 疾 。 心 力 衰竭 时 按 
常规 处 理 。 溶 答 主 要 用 于 2 周 内 的 新 鲜血 栓 栓塞 , 愈 早 您 
好 ,两 则 以 上 也 可 能 有 效 。 指 征 包括 :大 块 肺 栓塞 (超过 
2 个 肺叶 血管 ); 四 肺 栓塞 伴 休克 [心肺 疾病 的 次 大 
块 肺 栓塞 引起 循环 衰竭 患 溶 栓 药物 有 链 激酶 
(SK) 、 尿 激酶 CUK) ,i 舌 剂 (rrPA). 
溶 栓 治 (参见 第 十 七 





























:( 术 , 即 在 呼吸 机 和 体外 循环 支持 
总 诊 去 栓 手 术 ,再 度 成 为 一 种 成 功 , 有 效 的 治疗 手段 。 主 
是 对 于 发 生 大 块 肺 栓塞 ,或 中 等 大 小 肺 栓塞 但 有 溶 栓 禁 ， 
的 ,以 及 需要 进行 右 心房 血块 切除 或 关闭 卵 圆 孔 的 患者 ; 
多 植 和 下 腔 静 脉 瀑 指 征 为 : 较 多 的 出 血 而 无 法 抗 
涂 治 疗 ;正规 的 抗 效 i 防 及 栓塞 的 复发 。 

FE 入 心 导管 粉碎 或 吸出 恰 子 .同时 可 局 部 行 
【用 于 有 卵 圆 孔 未 闭 的 患者 .以免 栓 子 
.引起 体循环 栓塞 。 














险 治 疗 , 术 
辜 落 流入 左 ， 





【预后 和 预防 】 

大 多 数 肺动脉 栓塞 经 正确 治疗 后 预后 良好 。 近 年 , 随 
eb 了 与 太 丛 术 的 开展 ,可 使 大 剖 a I 

一 步 提 高 肺 栓塞 的 途 断 意识 ,减少 误诊 和 泥 诊 .是 改 普 患 
ek 键 。 

脂 栓 寨 的 项 防 主要 防止 答 子 进入 肺动脉 ,其 中 以 防止 
衣 脉 血栓 形成 和 脱落 最 为 重要 。 对 下 肢 欧 脉 炎 、 药 脉 由 张 
应 及 时 彻底 治疗 .采用 手术 ,药物 以 及 物理 等 方法 ,必要 时 
植 入 下 腔 ! 网 .防止 下 上 层 藤 脉 血栓 形成 和 脱落 
恰 塞 ， 导 免 长 期 肿 床 或 下 牙 疝 定 姿 势 不 活动 .鼓励 于 术 后 











疙 















第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 


早期 下 床 活动 ,促进 血液 循环 。 
者 ,要 提高 可 能 并 发 肺 栓塞 
(或 阿司匹林 等 药物 抗 光 


第 二 节 ”慢性 肺 源 性 心脏 病 


慢性 肺 源 性 心脏 病 (chronic cor pulmonale) 简称 肺 源 
性 心脏 病 , 是 指 由 肺 组 织 、 胸 廓 或 肺动脉 系统 病变 引起 的 肺 
动脉 高 压 , 伴 或 不 伴 有 右 心 衰 将 的 一 类 疾病 。 

肺 源 性 心脏 病 在 我 国 是 常见 病 . 多 发 病 .平均 患 病 率 为 
0. 48% ,病死 率 在 15% 左 右 。 我 国 北部 及 中 部 地 区 15 岁 
以 上 人 口 患 病 率 为 3 兴 ,估计 全 国有 2500 万 人 贿 患 此 病 . 
与 吸烟 密切 相关 。 但 约 有 30 中 为 非 吸烟 人 群 ,而 且 以 农村 
女性 多 见 ,个 体 易 感 因素 人 气 道 高 反应 性 环境 因素 、 
职业 粉尘 和 化 学 物质 ,空气 等 与 本 病 的 发 病 密 切 相 关 。 





对 由 性 心肺 疾病 或 肿 癖 患 
雪 危 趾 者 可 用 肝素 和 





血小板 治疗 。 





















【病因 】 

影响 支气管 - 肺 为 主 的 疾病 .主要 包括 :加 阻塞 性 肺 疾 
病 :COPD( 慢 性 阻塞 性 支气管 炎 、 肺 气 肿 及 其 相关 
支气管 哮喘 (可 递 性 气 道 阻塞 )、 肺 典 泡 化 化 .支气管 扩 
张 , 细 支气管 炎 等 ,其 中 在 我 国 80 兴 一 90 沈 的 慢性 上 
心脏 病 病 因为 COPD;@ 限 制 性 肺 疾病 :神经 肌肉 疾病 .次 
柱 后 侧 突 ,肺结核 后 i 肉瘤 样 病 , 肺 尖 症 ,药物 相关 性 师 
疾病 ,过 敏 性 肺泡 炎 ,结缔 组 织 病 , 特 发 性 肺 间 质 纤维 化 . 明 
确 病 因 引 起 的 肺 间 质 化 . 肺 纤维 化 合并 人 亏 肿 等 : 
@* 中 枢 "” 性 呼吸 功能 不 全 :中 枢 性 肺泡 通气 不 足 , 肥 腾 - 低 
通气 综合 征 ( 以 往 称 为 Pickwickian 综合 征 ) .睡眠 呼 级 暂停 
























综合 征 等 。 


【病理 解剖 】 

慢性 阻塞 性 肺病 党 反复 发作 支 气管 周围 炎 及 肺炎 .: 
症 可 累及 邻近 肺 小 动脉 ,使 腔 辟 增 厚 、 狭 乞 ee 
动脉 工 及 亚 型 胶原 增多 :此 外 可 有 非特 & .让 
管内 血栓 形成 等 。 最 后 敏 右 心室 肥大 、 室 辟 增 厚 、 心 腔 护 
张 肺 动脉 加 锥 膨 隆 .心肌 纤维 肥大 、 萎 缩 . 问 质 水 肿 , 灶 型 
坏死 ,坏死 粕 后 ; 昌 织 所 蔡 代 。 部 分 患者 可 合 放 冠状 
动脉 粥 样 便 化 性 病变 。 


【发 病 机 制 】 

肺 的 功能 和 结构 改变 致 师 动脉 高 店 Cpulmona AT arterial 
hypertension, PA 是 时 敏 肺 源 性 心脏 病 的 先决 条 件 

在 新 的 肺动脉 高 压 诊 断 分 组 中 , 肺 源 性 心脏 病 与 肺 动 
脉 高 三 组 相关 [ 即 呼 闫 病 和 (或 ? 低 氧 生病: 和 | 关 
性 肺动脉 高 压 _… 夺 必 须 和 特 发 性 肺动脉 局 
pulmonary arterial hypertension,. IPAH) 皮 虱 中 和 上 动脉 六 
讨 ( 第 一 组 ). 肺 议 脉 高 压 ( 第 二 组 ) 以 及 血 丛 熔 蹇 性 采 寺 本 
高 卜 ( 第 四 组 ?区 别 十 米 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





慢性 呼吸 系统 疾病 ,尤其 是 COPD 并 发 肺动脉 高 压 通 
| 常 定义 为 平均 肺动脉 压力 (pulmonary artery mean pressure， 
加 PAP)> 20mmHg, 与 IPAH 定义 (PAP>25mmlig) 稍 有 
不 同 。 

(一 ) 血 流动 力学 改变 “由 于 肺动脉 高 压 是 导致 肺 源 
性 心脏 病 的 先决 条 件 , 肺 源 性 心脏 病 的 发 病 机 制 首先 是 肺 
动脉 高 压 的 发 病 机 制 。 慢性 肺 疾 病 时 ,许多 原因 可 引起 肺 
血管 阻力 增加 。 目 前 认为 至 少 在 COPD、 痊 柱 后 侧 突 和 肥 
洋 - 低 通气 综合 征 中 ,引起 沛 血管 阻力 增加 的 最 常见 的 原因 
为 肺泡 通气 不 足 。 在 间 质 性 肺 疾病 中 , 肺 血 管 阻力 增加 是 
由 解剖 因素 ( 肺 纤维 化 造成 的 市 组 织 破坏 和 肺 血管 床 的 丢 
失 ) 和 生理 因素 (肺泡 低 氧 ) 共 同 决定 的 。 

针 氧 作用 于 肺 血管 平滑 用 细胞 膜 上 的 离子 通道 ,引起 
全 内 流 增加 和 钾 通 道 活性 阻 抑 ; 刺 激 血管 内 皮 细胞 ,使 内 皮 
衍生 4 收缩 因子 如 内 皮 素 - 工 合成 增加 而 内 皮 衡 生 的 舒张 
因子 ,如 一 氧化 所 和 降 钙 素 产生 和 释放 减少 ; 某 些 血管 活性 
物质 如 血栓 素 A。 ` 血 管 紧张 素 卫 、 血 小 板 激 活 因子 及 肿 痛 
坏死 因子 等 形成 和 释放 均 促使 肺 血管 收缩 缺 氧 又 使 肺 血 
管内 皮 生长 释放 因子 分 沁 增 加 ,使 血管 平滑 肌 增殖 , 肺 血管 
顺应 性 下 降 , 管 腔 变 窄 , 血 管 阻力 增加 。 慢性 炎症 使 肺 血管 


数量 减少 , 肺 微 动脉 中 原 位 血栓 形成 , 均 更 加 重 了 肺动脉 
高 压 。 















































(二 ) 呼吸 功能 改变 “由 于 支气管 及 肺泡 病变 造成 阻 
塞 性 通气 功能 障碍 。 限 制 性 肺 部 疾病 或 胸部 活动 受 限制 可 
出 现 限制 性 通气 功能 障碍 ,使 肺活量 . 残 气量 和 肺 总 量 减 低 。 

(三 ) 心脏 负荷 增加 ,心肌 功能 抑制 ” 肺 源 性 心脏 病 由 
于 心肌 氢 张 力 减低 ,红细胞 增多 和 肺 血管 分 流 ,使 左右 心 


间 . 才 


是 右 心 室 负荷 增加 , 右 心 室 扩大 , 右 心 室 排 血 不 完 








(四 ) 多 脏 器 损害 ” 肺 源 性 心脏 病 可 引起 多 脏 器 衰竭 ， 
这 与 炎症 介质 的 释放 ,抗原 抗体 复合 物 形成 ,激活 补体 、 释 
出 C3 等 活性 物质 有 关 。 





【临床 表现 】 
本 病 病 程 进展 缓慢 ,可 分 为 代 偿 与 失 代 偿 两 个 阶段 。 
(一 ) 功能 代 偿 期 ”患者 都 有 慢性 咳嗽 、 咳 痰 或 峰 喘 
史 ，, 逐 步 出 现 乏 力 ,呼吸 困难 。 体 检 示 明显 肺 气 肿 表现 , 包 
括 彬 状 购 , 般 部 印 诊 呈 过 度 清音 、 肝 浊音 上 界 下 降 , 心 浊音 
界 缩小 此 至 消失 。 昕 诊 呼 吸音 低 , 可 有 干 湿 嘿 音 ,心音 轻 ， 
有 时 只 能 在 剑 突 下 听 到 。 肺 动脉 区 第 二 心音 亢进 , 剑 突 下 
有 明显 心脏 冲动 ,是 病变 累及 心脏 的 主要 表现 。 颁 静脉 可 
有 轻 度 她 张 ,但 静脉 压 并 不 明显 拉 
(二 ) 功能 失 代 偿 期 ” 肺 组 织 损害 
化 磋 浇 留 , 可 导致 呼 吸 和 (或 ) 心 力 衰竭 
1. 呼吸 衰竭 “多 见于 急性 呼吸 道 感染 后 。 缺 所 早期 
主要 表现 为 发 绀 ,心情 和 胸 问 等 。 病 变 进 一 步 发 展 时 发 生 
低 气 血 症 : 可 出 现 各 种 精神 神经 隘 但 症状 , 称 为 肺 性 脑病 
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严重 引起 缺 所 .二 和 氧 
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(参见 第 十 七 篇 第 十 八 章 “ 呼 吸 衰 竟 ”)。 | 
2. 心力 衰竭 。 亦 多 发 生 在 急性 呼吸 道 感染 后 ,因此 常 
合并 有 呼吸 衰竭 ,以 右 心 衰竭 为 主 ,可 出 现 各 种 心律 失常 
(参见 本 篇 第 二 章 “ 心 功能 不 全 ”) 。 
此 外 ,由 于 肺 源 性 心脏 病 是 以 心 、 肺 病变 为 基础 的 多 脏 
器 受 损害 的 疾病 ,在 重症 患者 中 ,可 有 肾 功能 不 全 弥散 性 和 
管内 凝血 .肾上腺 皮质 功能 减退 所 致 面 夫 色素 沉着 等 表现 。 

















【辅助 检查 】 | 

(一 ) 血液 检查 红细胞 计数 和 血红 蛋白 增高 血细胞 
比 容 正 常 或 偏 高 ,全 血 苛 稠度 、 血 奖 医 稠度 和 血小板 符 队 率 
及 聚集 率 常 增高 ,红细胞 电泳 时 间 延 长 ,血沉 一 般 偏 快 ; 动 
脉 血 氧 饱和 度 常 低 于 正常 ,二 氧化 碳 分 压 高 于 正常 ,以 呼吸 
衰竭 时 显著 。 在 心力 衰竭 期 ,可 有 两 氨 酸 氨基 转移 酶 和 血 
浆 尿 素 氮 , 肌 醋 、 血 及 尿 B& 微 球 蛋 白 (Be-M) 增 高 等 肝 肾 功 
能 受 损 表现 。 合 并 呼吸 道 感染 时 ,可 有 和 白细胞 计数 增 丙 。 

(二 ) 痰 细菌 培养 中 在 指导 抗生素 的 应 用 。 

{三 ) X 线 检查 诊断 标准 : 右 肺 下 动脉 横 径 写 15mms; 
@ 肺 动脉 中 度 凸 出 或 其 高 度 宇 3mm; @ 右 心室 增 大 。 通 党 
分 为 三 型 ;@ 正 常 型 :心肺 无 异常 表现 ;@ 间 质 型 : 非 血管 性 
纹理 增多 、 粗 乱 ,多 见于 肺 下 野 或 中 下 时 ,或 兼 有 一 定 程度 
的 肺 气 肿 ;@@ 肺 气 肿 型 :表现 为 肺 过 度 膨 胀 , 肺 血管 纹理 日 
中 或 内 带 变 细 , 移 位 变形 ,有 肺 大 泡 或 不 规则 局 限 透 明 区 
但 这 些 影 像 学 改变 的 敏感 性 与 特异 性 均 较 差 。 

(四 ) 心电图 检查 ”通过 心电图 发 现 有 心室 肥大 具有 
较 高 的 特异 性 ,但 其 敏感 性 较 差 。 心 电 图 常 表现 为 右 心房 
和 右 心室 增 大 ,ST 段 与 波 改变 和 各 种 心律 失常 。 

{五 ) 超声 心动 图 。 超 声 心动 图 诊断 及 动脉 高 压 的 化 
感性 较 差 ,但 诊断 有 心室 肥大 的 特异 性 高 。 党 表现 为 右 心房 
和 右 心室 增 大 , 左 心室 内 径 正常 或 缩小 , 室 间隔 增 厚 。 通 过 
测量 三 尖 辩 反 流速 度 ,用 Bernoulli 公式 可 得 到 右 心室 收 
缩 压 。 

(六 ) 肺 功能 检查 “在 心肺 功能 衰竭 期 不 宜 进行 本 检 
查 ,症状 缓解 期 中 可 考虑 测定 。 患 者 均 有 通气 和 换 气 切 能 
障碍。 表现 为 时 间 肺 活 量 及 最 大 通气 量 减低 , 残 气 草 增加 。 
(七 ) 磁 共振 检查 ” 侯 共 振 (MRD) 检 查 能 帮助 诊断 及 
向 压 以 及 右 
提供 良好 的 右 心室 图 像 , 但 磁 共 振 检查 不 常规 用 于 怀 颖 
合并 肺动脉 高 压 的 呼吸 系统 疾病 患者 ,因为 在 COPD 患者 
中 , 肺 部 过 度 充气 会 遮挡 心脏 图 像 。 
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室 结 构 和 功能 的 改变 ,万 









【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 本 病 由 慢性 广泛 性 肺 、 
来 ,呼吸 和 循环 系统 的 症状 常 混杂 出 现 , 故 申 
难 。 一 般 认为 凡 有 慢性 广泛 性 肺 . 胸 部 
有 肺动脉 高 压 , 右 心室 增 大 而 同时 排除 
其 他 心脏 






胸部 疾病 发 展 而 
明 诊 断 比较 困 
,一 自发 现 
了 引起 右 心 增 大 的 
病 可 能 时 , 即 可 诊断 为 本 病 。 肺 动脉 高 压 和 丰 



















心室 增 大 是 肺 源 性 心脏 病 早 期 诊断 的 关键 。 

(二 ) 鉴别 诊断 ”中 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 :慢性 
肺 源 性 心 胜 病 和 冠状 动脉 粥 样 硬化 性 心 胜 病 ( 冠 心病 ) 均 多 
见于 老年 人 , 且 均 可 有 心脏 扩大 、 心 律 失 常 及 心力 衰竭 , 少 
数 患者 心电图 的 胸 导 联 上 可 出 现 Q 波 。 但 前 者 无 典型 心 
绞 痛 或 心肌 梗死 的 表现 ,其 酷似 心肌 梗死 的 图 形 多 发 生 于 
急性 发 作 期 严重 右 心 衰竭 时 , 随 病 情 好 转 ,酷似 心肌 梗死 的 
图 形 可 很 快 消失 。@ 风 湿性 心 凑 膜 病 :慢性 肺 源 性 心脏 病 
的 右 房 室 辩 关闭 不 全 与 风湿 性 心 加 膜 病 的 右 房 室 辩 病变 易 
混淆 ,但 依据 病史 及 临床 表现 ,结合 X 线 ,心电图 ,超声 心 
动 图 .血气 分 析 等 检查 所 见 , 不 难 鉴别 。 加 其 他 : 原 发 性 心 
病 ( 有 心脏 增 大 、 心 力 衰竭 以 及 房 室 浴 相对 关闭 不 全 所 致 
杂音 ) \ 缩 窄 性 心包 炎 ( 有 绒 葛 脉 悉 张 . 肝 大 ,水 肿 、 腹 水 及 心 
电 图 低 电 压 ) 及 发 绀 型 先天 性 心脏 病 伴 胸廓 畸形 时 , 均 需 与 
慢性 肺 源 性 心脏 病 相 鉴 别 。 一 般 通 过 病史 、X 线 、 心 电 图 及 
超声 心动 图 检查 等 进行 鉴别 诊断 。 















































【并 发 症 】 
报 常 见 为 酸 碱 平衡 失调 和 电解 质 紊 乱 。 基站 上 

化 道 出 血 和 休克 ,其 次 为 肝 、 肾 功能 损害 及 肺 性 脑病 ,少见 

的 有 自发 性 气 


向 弥散 性 血管 内 凝血 等 。 





心脏 病 是 原 发 于 重症 胸 、 肺 . 肺 血 管 基础 疾病 的 
晚期 3 并 发 症 ， 其 中 81.8 中 的 患者 由 慢性 支气管 炎 、 支 气管 
哮喘 并 发 肺 气 肿 发 展 而 来 ,因此 积极 防治 这 些 疾病 是 避免 
肺 源 性 心脏 病 发 生 的 根本 措施 。 应 讲究 卫生 ,戒烟 和 增强 
体质 ,提高 全 身 抵 抗力 ,减少 感冒 和 各 种 呼吸 道 疾病 的 发 
生 。 对 已 发 生 肺 源 性 心脏 病 的 患者 ,应 针对 缓解 期 和 急性 
期 分 别 加 以 处 理 。 呼 吸 道 感染 是 发 生 呼 吸 衰竭 的 常见 诱 
因 ， 故 需要 积 ! 极 予以 控制 。 
(一 ) 缓解 期 治疗 ”是 防止 肺 源 性 心 胜 病 发 展 的 关键 。 
可 采用 ;冷水 擦 身 和 脑 式 呼吸 及 缩 居 呼 气 以 改善 肺脏 通 
气 等 耐寒 及 康复 锻炼 ; 镇 咳 , 祛 疾 , 平 眶 和 抗 感染 等 对 症 
治疗 ;@ 提 高 机 体 免疫 力 药物 ,如 核酸 酪 素 注 射 液 皮下 或 肌 
内 注射 ,或 核酸 酷 素 口服 液 10ml/ 支 ,3 次 /日 ,36 个 月 为 一 
疗程 。 气 管 炎 菌 苗 皮 下 注射 .卡介苗 素 注 射 液 肌 内 注射 等 ; 
图 长 期 氧 疗 可 以 明显 改善 有 缺 氧 状态 的 慢性 肺 源 性 心 胜 病 
上 患者 的 生存 率 ;G@) 中 医 中 药 治疗 , 宜 扶正 固 木 . 活 血 化 凑 ' 以 
提高 机 体 抵抗 力 ,改善 肺 循环 情况 。 对 缓解 期 的 患者 进行 
康复 治疗 及 开展 家 庭 病床 工作 能 明显 降低 急性 期 的 发 作 。 

(二 ) 急性 期 治疗 

1. 控制 呼吸 道 感染 “呼吸道 感染 是 发 生 呼 吸 衰竭 和 
心力 衰竭 的 常见 诱因 , 故 需 积极 应 用 药物 予以 控制 。 目 前 
主张 联合 用 药 。 宜 根据 痰 培养 和 致 病菌 对 药物 敏感 的 测定 
选用 ,但 不 要 受 痰 茵 药物 试验 的 约束 。 可 考虑 
药物 治疗 ， 急 性 发 作 的 COPD 分 为 单纯 型 、 








































复 休 型 和 人 慢性 


第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 





化 腑 型 三 型 ,其 中 单纯 型 推荐 的 经 验 性 治疗 抗菌 药物 是 阿 i 
莫 西 林 、 多 西 环 素 、 复 方 磺 胶 甲 咀 唑 ;复杂 型 推荐 的 是 唑 诺 上 
坪 类 、ge 内 酰胺 酶 抑制 剂 复方 制剂 .第 2 代 或 第 3 代 头 孢 菌 
素 、 新 大 环 内 酯 类 ;慢性 化 腑 型 推荐 的 是 环 丙 沙 星 、 其 他 静 
脉 用 抗 假 单 胞 菌 抗生素 ( 哌 拉 西 林 钠 .头孢 他 啶 .头孢 吡 脖 、 
碳 青 短 烯 类 ,氨基 糖苷 类 )。 除 全 身 用 药 外 , 尚 可 局 部 雾 化 
吸入 或 气管 内 滴 注 药物 。 长 期 应 用 抗生素 要 防止 真菌 感 
染 。 一 旦 真菌 已 成 为 肺 部 感染 的 主要 病原 菌 ,应 调整 或 停 
用 抗生素 ,给 予 抗 真菌 治疗 。 

2. 改善 呼吸 功能 , 抢救 呼吸 衰竭 ”采取 综合 措施 . 包 
括 缓解 支气管 痉挛 清除 痰 液 . 畅 通 呼吸 道 , 可 用 盐酸 氨 溴 
素 15mg,2 次 /日 , 私 化 吸入 ;或 60mg, 口 服 2 次 /日 ,静脉 
滴 注 。 持 续 低 浓度 给 氧 .应 用 呼吸 兴奋 剂 , Bipap 正 压 通气 
等 ,必要 时 施行 气管 切 开 .气管 插 管 和 机 械 呼吸 器 治疗 等 。 

3. 控制 心力 衰竭 。 轻 度 心 力 衰竭 给 予 吸 氧 , 改 善 呼吸 
功能 ,控制 呼吸 道 感染 后 ,症状 即 可 减轻 或 消失 。 较 重 者 需 
要 加 用 以 下 药物 予以 控制 。 

(1) 利尿 药 :一 般 以 间隙 、 小 量 叶 塞 米 及 蜡 内 酷 交 替 使 
用 为 妥 , 目 的 为 降低 心脏 前 、 后 负荷 ,增加 心 排 血 量 . 降 低 心 
腔 充 填 压 ,减轻 呼吸 困难 .使 用 时 应 注意 到 可 引起 血液 浓 
缩 , 使 痰 液 黏稠 ,加 重 气 道 阻 塞 ; 电 解 质 率 乱 尤 其 是 低 钾 、 低 
氛 \. 低 镁 和 了 碱 中 毒 , 诱 致 难 治 性 水 肿 和 心律 失常 。 若 需 长 时 
间 使 用 利尿 药 ,可 合用 有 保 钾 作 用 血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 
剂 , 如 卡 托 普 利 . 培 唆 普 利 、 福 辛 普 利 等 ,以 避免 肾 素 分 沁 增 
加 、 血 管 痉挛 ,增强 利尿 作用 。 

(2) 洋 地 黄 类 :在 呼吸 功能 未 改善 前 , 洋 地 黄 类 药物 疗 
效 差 , 且 慢性 肺 源 性 心脏 病 患 者 肝 、 肾 功能 差 ,因此 用 晤 宜 
小 ,否则 极 易 发 生 毒 性 反应 ,出 现 心律 失常 。 急 性 加 重 期 以 
静脉 注射 毛 花 丙 苷 ( 西 地 兰 ) 或 毒 毛 旋 花 子音 K 为 宜 ， 见效 
快 ,可 避免 在 体内 蓄积 , 若 心力 训 剖 已 纠正 ,可 履 用 地 高 六 
维持 。 

(3) 血管 扩张 剂 : 除 减轻 心脏 的 前 、 后 负荷 ,还 可 扩张 
肺 血管 ,降低 肺动脉 压 。 全 身 性 血管 扩 a 
也 有 扩张 作用 ,如 直接 扩张 血管 平滑 肌 药 物 肝 莱 时 唆 、 钻 通 
道 阻 断 药 硝 荣 地 平 a 受 体 阻 断 药 酚 妥 拉 明 、ACEI 卡 托 沁 
利 以 及 B 受 体 激 动 药 \ 茶 碱 类 、 依 前 列 醉 等 , 均 可 不 同 程度 
的 降低 肺动脉 压力 。 但 应 些 whi 心 排 血 量 及 动脉 
血压 的 影响 ,应 从 小 剂量 开 性 心脏 病 是 以 右 
心病 变 为 主 的 全 心病 变 .可 :性 肺 水肿 或 全 
心 衰竭 。 而 且 心 力 衰竭 往往 与 呼 Es 因此 .治疗 
心力 衰竭 前 应 先 治疗 呼 ， 一 般 随 戎 呼吸 功能 的 疏 车 、 
急性 增高 的 肺动脉 压 可 随 之 下 降 , 右 心室 负 据 减轻 , 轻 症 心 
名 本 得 到 纠 正 












































































除 常 规 处 理 人 外, 宫 注 意 治疗 病因 
纠 止 酸 碱 和 电解 质 平衡 拓 测 等 ， 
消失 :此 外 .应 用 抗 心律 
免 内 用 普 蔡 洛 尔 等 B 受 体 阻 断 药 ， 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 
由 以 免 引 起 气管 痉挛 。 
5. 应 用 肾上腺 皮质 激素 ”在 有 效 控制 感染 的 情况 下 ， 


























短期 大 剂量 应 用 肾上腺 皮质 激素 ,对 抢救 早期 呼吸 衰竭 和 
心力 衰竭 有 一 定 作 用 。 通 常用 氢化 可 的 松 100 一 300mg 或 
地 塞 米松 10 一 20mg 加 于 5% 葡 萄 糖 溶液 500ml 中 静脉 滴 
注 ,每 日 一 次 ,后 者 亦 可 静脉 推 注 ,病情 好 转 后 2 一 3 天 停 
用 。 如 胃 肠 道 出 血 , 肾上腺 皮质 激素 的 使 用 应 十 分 慎重 。 

6, 并 发 症 的 处 理 及 时 治疗 并 发 症 ,如 酸 碱 平衡 失调 
和 电解 质 亲 乱 、 消 化 道 出 血 ,休克 弥散 性 血管 内 凝血 等 。 
































【预后 和 预防 】 

本 病 常 年 存在 ,但 多 在 冬季 由 于 呼吸 道 感染 而 导致 呼 
吸 衰竭 和 心力 衰 竟 , 病 死 率 较 高 。1973 年 前 肺 源 性 心脏 病 
住院 病死 率 在 30% 左 右 ,1983 年 已 下 降 到 15% 以 下 ,目前 
仍 在 10%~15%, 这 与 肺 源 性 心脏 病 发 病 高 峰 年 龄 向 高 龄 
推移 ,多 及 器 合并 症 ,感染 菌 群 的 改变 等 多 因素 有 关 , 主要 
死因 依次 为 肺 性 脑病 ,呼吸 衰竭 心力 衰竭 .休克 、 消 化 道 出 
血 , 弥 散 性 血管 内 凝血 ,全 身 训 竟 等。 本 病 病程 中 多 数 环节 
是 可 逆 的 ,因此 需要 积极 控制 感染 宣传 戒烟 、 治 理 环境 污 
染 , 这 些 对 保护 肺 源 性 心脏 病 者 的 肺 功能 有 着 重要 意义 。 
对 已 发 生 肺 源 性 心脏 病 的 患者 ,应 针对 病情 加 以 处 理 , 通 过 
适当 治疗 .心肺 功能 都 可 有 一 定 程度 的 恢复 。 
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第 三 节 ”肺动脉 高 压 
周 达 新 
肺动脉 沿 压 (pulmonary arterial hypertension; PAH) 是 
以 肺 血管 阻力 进行 性 升 训 
张 的 一 类 恶性 心脏 血管 性 
苘 ,可 敏 难 治 性 右 心 训 竟 。 









〖 分 类 了 


2008 年 第 





1 届 此 界 肺 高 血压 会 议 ( 在 美国 加 州 的 Dana 
Point 市 举行 ) 修 订 的 临床 诊断 分 类 见 表 16-12 1, 并 继续 采 
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用 特 发 性 肺动脉 高 压 (idiopathic pulmonary arterial hyper- 
tension, IPAH) 取 代 原 发 性 肺动脉 高 压 一 词 。 hh 
肺动脉 高 压 诊断 标准 为 在 海平 面 的 情况 下 ,上 右 心 导管 涡 
量 : 静 息 状态 中 ,肺动脉 平均 压 这 25mmHg( 正 常 应 为 8 一 
20mmHg) 。 a 
人 tao 2009 年 制定 右 心 导管 术 评估 
We 
肺动脉 高 压 的 血 流动 力学 标准 见 表 16-12-2, 超 声 心动 图 诊 
E 示 准 见 表 16-12-3 
断 肺动脉 高 压 的 参考 标准 见 表 16-12 本 
肺动脉 高 压 高 危 人 群 :@ 结 弹 组 织 病 患 者 ;四 先天 性 
脏 病 患者 ;@ 特 发 性 肺动脉 高 压 患 者 及 家 族 性 肺动脉 高 所 
患者 的 直系 亲属 ;@ 肝 硬化 患者 ;@ 溶 血性 贫 和 
用 减肥 药 人 群 ;DHIV 感染 患者 ;@ 遗 传 性 出 血性 毛细 
管 扩 张 症 患 者 及 亲属 ;@ 既 往 有 静脉 血栓 栓塞 史 患 者 ;人 0 
吸虫 感染 过 的 患者 。 
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【病因 和 发 病 机 制 】 

肺 血 管 重 构 , 肺 动脉 压力 、 肺 血管 阻力 升 高 和 右 心 肥 
厚 \ 右 心 训 竟 为 IPAH 主要 的 病理 生理 特征 。 

(一 ) 肺 血 管内 皮 功 能 紊乱 “血浆 von Willebrand 因 
子 抗原 水 平 是 血管 内 皮 细 胞 功能 泰 乱 的 一 个 标记 物 ,在 
IPAH 患者 中 其 水 平 明显 高 于 继 发 性 肺动脉 高 压 丰 者 。 

(二 ) 遗传 学 机 制 基因 突变 是 部 分 西方 自 种 人 群 家 
族 性 肺动脉 高 压 (FPPH) 的 致 病 基因 ,在 至 少 26% 的 特 发 
性 PH 人 群 中 也 发 现 有 此 基因 突变 。 其 特征 性 的 遗传 学 表 
现 为 常 染色 体 显 性 遗传 ,外 显 率 逐 渐 降低 或 不 完全 ,还 有 过 
传 早 现 现象 , 即 IPAH 患者 的 后 代 发 病 会 逐渐 提前 , 且 能 匈 
隔 代 遗传 现象 。 a 

(三 ) 血管 壁 平滑 肌 细胞 钾 离子 通道 ”K- 通道 是 高 度 
选择 性 的 ,允许 K" 跨 膜 转运 的 一 种 蛋白 通道 ,共有 四 种 
K- 通道 ,研究 证 实 IPAH 患者 肺动脉 平滑 肌 细 胞 存在 钾 通 
道 功能 障碍 。 

(四 ) 免疫 学 机 制 一 部 分 IPAH 患者 有 雷诺 现象 ,而 
且 抗 核 抗体 及 抗 Ku 抗体 阳性 。 另 外 ,在 红斑 狼疮 、 硬 皮 
病 、 免 疫 性 甲状 腺 炎 等 免疫 性 疾病 患者 中 肺动脉 高 压 发 生 
率 很 高 ,这 都 提示 IPAH 患者 免疫 系统 可 能 有 问题 ,部 分 
IPAH 患者 的 HLAI 型 自身 抗体 阳性 也 支持 这 个 假设 。 

{五 ) 肺 血管 重 构 “血管 重 构 分 两 个 内 容 :@D 实 质 细胞 
即 内 皮 细胞 和 平滑 上 肌 细胞 的 增殖 和 油 亡 及 功能 改变 ,使 生 
长 因子 ,血管 活性 物质 合成 减少 ;四 血管 间 质 的 改变 ,包括 
股 原 、 弹 性 蛋白 的 表达 变化 及 基质 金属 强 白 酶 (MMP) 活 性 
的 变化 ,使 血管 售 硬 度 增 加 ,弹性 下 降 。 

(六 ) 原 位 血栓 形成 IPAH 死亡 病例 户 检 中 发 现 .56 
位 患者 中 有 22 位 有 广泛 的 微 血 栓 形 成 。 血 检 形 成 及 血 小 
板 功 能 灯 乱 与 IPAH 的 发 生 密切 相关 。 肺 血 检 的 形成 与 肺 
血 流 状态 ,炎症 反应 .活血 及 纤 涂 功 能 异 带 有关。 

上 述 各 种 机 制 和 因素 可 能 下 相 影 响 、 共同 参与 了 
IPAH 的 发 病 。 
































第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 
表 16-12-1 肺动脉 高 压 的 临床 诊断 分 类 (2008 年 第 4 届 世 界 肺 高 血压 会 议 修订 ) 


1. 肺动脉 高 压 
1.1 特 发 性 肺动脉 高 
1.2 虽 传 性 肺动脉 高 压 
“2.1 BMPR2 基因 突变 

.2.2 ALK1、 转 化 生长 因子 基因 突变 
.2.3 未 知 基因 突变 

1.3 药物 和 毒素 所 致 

1. 4 素 所 致 肺动脉 高 

| 结缔 组 织 病 

2 HIV 感染 

3 门静脉 高 压 

4 先天 性 心血 管 病 

5 血吸虫 病 

-4.6 慢性 溶血 性 贫血 
1.5 新 生 儿 持续 性 肺动脉 高 压 
1? 攻 肪 闭塞 性 疾病 和 (或 ) 肺 毛细 血管 血管 瘤 样 病变 
2. 左 心 疾病 相关 性 肺动脉 高 压 

收缩 功能 障碍 

2 舒张 功能 障碍 

3 心脏 次 膜 病 

与 呼吸 系统 疾病 和 (或 ) 缺 所 相关 的 肺动脉 高 压 
慢性 阻 赛 ; 



































PM SY 








2 

3 ”其 他 同 H 在 限制 性 和 阻 宣 性 通气 功能 障碍 的 是 疾病 
4 睡眠 呼吸 由 

5 肺泡 低 通气 综合 

6 肺泡 -毛细 血管 ns 


:市 高 压 (CTEPH) 





4 慢性 血 检 术 


5. 未 明确 的 多 种 因素 所 致 肺 高 压 i 

5.1 血液 学 疾病 :骨髓 增生 性 疾病 , 脾 切 除 术 

5.2 全 身 性 疾病 ， 肪 朗 军 细胞 首 , 类 肉瘤 样 病 , 组 织 细胞 增多 症 : 淋 巴 管 肌 瘤 病 ` 多 发 性 神经 瘤 .血管 炎 
5. 

5 

5 














3 “代谢 障碍 : 糖 原 黑 积 症 .六 谢 病 、 Wd 
.4 ”先天 性 心脏 病 不 同 于 系统 性 肺 分 流 ee 
.5 其 他 :肿瘤 性 阻塞 .纤维 性 纵隔 炎 、 和 通 析 的 慢性 各 浊 





表 16-12-2 ”ESC 2009 年 右 心 导管 评估 肺动脉 高 压 的 血 流动 力学 标准 
人 











定义 特 点 临床 分 类 
肺动脉 高 压 (PAH) 肺动脉 平均 压 这 25mmHg 所 有 类 型 的 肺动脉 高 压 
毛细 血管 前 肺动脉 高 压 肺动脉 平均 压 写 25mmHg 动脉 型 肺动脉 高 压 

肺动脉 模压 (PCWP) 寺 15mmHg 肺 部 疾病 所 致 的 肺动脉 高 压 
心 排 血 量 正常 或 者 减少 - 慢性 血栓 栓塞 性 肺动脉 


原因 不 明 或 者 多 因素 所 致 的 肺动脉 高 讨 





毛细 血管 后 肺动脉 高 压 肺动脉 平均 于 王 25mmHg 左 心 疾病 相关 性 肺动脉 高压 
PCWP=15maHg 

心 排 血 生 正 常 或 减少 

跨 肺 J 下 =1: 
跨 肺 庄 二 CR 




















:在 藤 生 状态 下 济 : 作 运 动 功能 训 进 如 体 肺 分 流 ( 仪 在 肺 循环 )、 筑 面向 状 处 


bE 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
表 16-12-3 ESC 2009 年 推荐 的 超声 心动 图 诊断 肺动脉 高 压 的 参考 标准 
排除 肺动脉 高 压 








三 尖 回 反 流 速率 <2. 8m/s, 肺 动脉 收缩 压 <<36mmHg, 无 其 他 超声 心动 图 参数 支持 肺动脉 高 压 
可 疑 肺动脉 高 压 





三 尖 沽 反 流速 率 <2. 8m/s, 肺 动脉 收缩 压 <36mmHg, 有 其 他 超声 心动 图 参数 支持 肺动脉 高 压 i 
三 尖 瓣 反 流 速率 2. 9 一 3. 4m/s, 肺 动脉 收缩 讨 37~50mmHg, 伴 或 不 伴 有 其 他 超声 心动 图 参数 支持 肺动脉 高 压 


肺动脉 高 压 可 能 性 较 大 0 a 
三 尖 瓣 反 流速 率 >3. 4mys, 肺 动脉 收缩 压 >50mmHg, 伴 或 不 伴 有 其 他 超声 心动 图 参数 支持 肺动脉 高 压 






































运动 多 普 勒 超声 心动 图 不 推荐 于 肺动脉 高 压 的 筛 查 
症状 的 时 间距 离 确 诊 为 肺动脉 高 压 的 时 间 与 其 预后 明确 相 
【临床 表现 】 


关 。 根 据 WHO 1998 年 制定 的 NYHA 心 功 能 分 级 进行 修订 

(一 ) 症状 所 有 类 型 的 肺动脉 高 压 的 症状 都 十 分 相 “的 肺动脉 高 压 患 者 心 功能 分 级 如 表 ae 

似 .及 动脉 高 压 本 身 没有 特异 性 临床 表现 ,最 常见 的 首发 症 。 化 验 指 标 与 患者 的 顶 后 密切 相关 ,2009 年 ESC 指南 将 这 些 临 
次 基 活动 后 气短 , 尝 有 或 尝 ,胸痛 ,咯血 等 .患者 首次 出 现 。。 床 因素 归 类 为 评价 肺动脉 高 压 天 后 的 指标 ( 表 16-12-5)。 





表 16-12-4 ”WHO 1998 年 制定 的 肺动脉 高 压 心 功能 分 级 
患者 有 肺动脉 高 压 但 是 无 体力 活动 受 限 。 一 般 的 体力 活动 不 会 引起 呼吸 困难 疲乏 、 胸 痛 或 近乎 晕 艳 


[级 患者 有 肺动脉 高 压 伴 体力 活动 轻 度 受 限 。 在 静 息 状态 下 无 不 适 ,但 是 一 般 的 体力 活动 即 可 造成 患者 呼 BS 
难 ` 疲 乏 .胸痛 或 近乎 晕 艳 


I 级 

















IL 级 患者 有 肺动脉 高 压 伴 体力 活动 严重 受 限 。 在 静 息 状态 无 不 适 , 低 于 正常 体力 活动 量 即 可 造成 患者 呼吸 困 
难 \ 疲 乏 ,胸痛 或 近乎 沸 胖 
下 级 


剖 首 有 及 动脉 高 压 目 无 法 从 事 任何 体力 活动 。 该 级 患者 表现 有 右 心 守 竟 的 体征 ,即使 在 静 息 状态 下 也 可 以 表 
本 有 时 吸 困难 和 (或 ) 乏 力 。 任 何 体力 活动 者 会 增加 患者 的 不 适 





表 16-12-5 “ESC 2009 年 指南 评价 肺动脉 高 压 预后 的 指标 
提示 预后 较 好 








- 影响 预后 的 因素 提示 预后 较 差 
. 右 心 衰竭 的 临床 证 据 有 
症状 出 现 的 快慢 快 
和 尝 厥 有 
工 .了 WHO 功能 分 级 N 
较 长 (二 500m) 6 分钟 步行 试验 较 短 ( 二 300m) 
最 大 氧 耗 旦 二 15ml/Cmin kg) 心肺 运动 试验 


最 大 氧 耗 量 二 12ml/(min。kg) 
很 高 或 持续 上 升 
有 心包 积 液 .TAPSE<<1. 5cm 


正常 或 接近 正常 血浆 BNP/NT-proBNP 水 平 


超声 心动 图 指标 
血 流动 力学 参数 


无 心包 积 液 .TAPSE>>2.0cm 
RAP< 8mmHeg 上 且 CI 三 2.5L/(min 。 













RAP>15mmHg 或 C1<2.0L/(min* mm) 
m’ ) 

添 :BNP; 胶 钠 肘 ;CI; 心 指数 ;RAP: 右 心房 庄 力 ;TAPSE: = 守 环 收缩 期 偏 移 

1 气 促 。 圾 常见 ,你 志 右 心 功能 不 全 的 出 现 。 有 些 溃 2. 胸痛 约 1/3 肺动脉 高 压 患 者 出 现 此 症状 。 


者 出 现 活动 后 气 促 , 基 至 进餐 时 或 进餐 后 出 现 气 促 。 严重 3 头 旱 或 量 厥 ” 乡 为 活动 时 发 生 ,儿童 多 见 。 在 应 用 
的 肺动脉 ， 出 现 让 长 呼 豚 ,这 是 正 心 。 扩 血 管 药物 降低 全 身 血压 后 会 更 明显 。 运 动 时 不 能 提供 人 
召 的 经 典 症状 ,可 能 与 左 心室 受到 右 心室 的 压迫 变 小 ,千张 。。 外 心 排 血 量 时 ,出 现 劳 力 性 坚 胶 。 学 主 或 腑 尝 的 出 现 , 标 志 

















长 有 关 ， 患者 心 排 血 量 明 显 下 降 。 


| 





4. 慢性 疲劳 ”为 非特 异性 症状 .但 常见 。 

5. 水 肿 “ 右 心 衰竭 的 表现 。 踩 部 和 腿 部 水 肿 常 见 。 
重 肺动脉 高 压 患者 可 有 颈 部 和 腹部 饱满 感 ,食欲 减退 , 肝 
,可 能 出 现 胸水 和 腹水 。 

6. 抑郁 “疲乏 可 能 导致 抑郁 ,有 些 药物 ,或 者 肺动脉 
高 压 疾病 本 身 引起 抑 邦 。 

7. 干咳 ”比较 常见 ,可 能 痰 中 带 血 (咯血 ) 。 

车 现 象 (Raynaud's phenomenon) ” 遇 冷 时 手指 变 
缔 组 织 疾病 相关 的 肺动脉 高 压 患者 中 常见 ,但 许 
多 特 发 性 肺动脉 高 压 的 患者 也 有 该 症状 。 

9. 其 他 ”口唇 和 指甲 发 绀 ;体重 减轻 ;脱发 ;月 经 不 规 
则 甚至 停经 。 

(二 ) 体格 检查 ”肺动脉 高 压 的 体征 多 与 右 心 衰竭 有 
关 , 常 见 有 发 绀 , 绒 静 脉 充 到 或 经 张 , 肺 动脉 沽 区 第 二 心音 
亢进 ,由 于 肺动脉 辩 开放 突然 受阻 出 现 的 收缩 早期 喷射 性 
喀 喇 音 , 血 液 反 流通 过 三 尖 浴 引起 的 收缩 期 杂音 , 右 心室 肥 
摩 导致 胸骨 左 侧 出 现 明显 抬 举 性 搏动 ,第 三 心音 出 现代 表 
右 心 室 舒 张 充盈 讨 增高 及 右 心 功能 不 全 ,38 中 的 患者 可 闻 
及 第 四 心音 奔 马 律 , 右 心室 充 到 压 升 高 可 出 现 颈 部 巨大 "a” 
波 等 。 可 出 现 腹水 ,下 肢 水 肿 。 

颈 静 脉 检查 还 有 助 于 判断 右 心房 压力 :患者 采取 45° 
坐位 , 量 取 到 静脉 搏动 最 高 点 位 置 到 胸骨 栖 之 间 的 距离 .用 
厘米 表示 ,再 加 上 5em( 代 表 右 心房 到 胸骨 柄 的 距离 ) 即 为 
估 测 的 有 心房 压力 。 右 心房 压力 是 判断 患者 预后 的 重要 
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第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 


【辅助 检查 】 

(一 ) 心电图 ”肺动脉 高 压 特 征 性 的 心电图 改变 有 : : 
@ 电 轴 右 偏 ;@ 工 导 联 出 现 s 波 ;@@ 右 心室 肥厚 高 电压 . 右 
胸 导 联 可 出 现 ST- 工 波 低 平 或 倒置 。 其 发 生机 制 是 由 于 肺 
动脉 高 压 造成 右 心 室 肥厚 .心包 心肌 张力 增加 影响 心肌 供 
血 , 脐 动脉 阻力 增加 越 高 .时 间 越 短 . 心 电 图 反映 心肌 缺 血 
的 敏感 性 越 高 。 
(二 ) 胸部 X 线 片 ” 肺 总 动脉 及 肺 门 动脉 扩张 . 伴 外 
周 肺 血 管 稀 朴 必 截 断 现 象 ”) 。 还 可 发 现 原 发 性 肺 部 疾病 ， 
胸膜 疾病 ,心包 钙化 .或 者 心 内 分 流 性 畸形 .因为 后 者 可 出 
现 肺 血 增多 。 

(三 ) 超声 心动 图 ”是 筛选 肺动脉 高 压 最 重要 的 无 创 
检查 ,2009 年 ESC 推荐 的 诊断 肺动脉 高 压 的 参考 标准 见 表 
16-12-3。 

(四 ) 右 心 导管 检查 ” 右 心 导管 检查 ,是 诊断 和 评价 肺 
动脉 高 压 的 金 标 准 。 可 提供 右 心室 和 肺动脉 的 血 流动 力学 
情况 ,排除 左 - 右 心 内 分 流 和 其 他 严重 的 左 心 疾病 ,以 帮助 
查找 PAH 的 原因 ,可 行 急 性 血管 扩张 试验 。 测 定 的 项 目 
包括 :心率 ` 右 心房 压力 肺动脉 压 ( 收 缩 压 .舒张 压 . 平 均 
压 ) . 肺 毛细 血管 枫 压 \ 心 排 血 量 .血压 、 肺 血管 阻力 和 体 循 
环 阻 力 \ 动 脉 及 混合 静脉 血 氧 饱和 度 平均 右 心 房 压 力 升 高 
和 心 指数 降低 是 PAH 患者 生存 的 重要 的 预测 指标 。 

急性 药物 试验 是 选择 出 适合 长 期 钙 通 道 阻 断 药 (CCB) 
治疗 患者 的 重要 手段 ,ESC 推荐 使 用 的 药物 见 表 16-12-6。 















































表 16-12-6 ESC 指南 急性 血管 反应 试验 应 用 方案 








剂量 范围 i 每 次 增加 剂量 
药物 给 药方 法 半衰期 (起 始 剂量 ~ 最 大 量 ) 所 需 时 间 
依 前 列 醇 静脉 3min 2~12ng/ (kg * min) 2ng/ (kg * min) 10min 
原音 静脉 S10s 50~350ng/ (kg * min) 50ug/ (kg * min) 2min 
NO 吸入 15~30s 10~20ppm 可 以 使 用 单一 剂量 5min 


停止 急性 血管 反应 试验 的 指 征 ;@ 体 循环 收缩 压 下 降 
超过 30% 或 低 于 85mmHg;@ 心 率 增加 赵 过 40% 或 大 于 
100 次 /分 ;@ 心 率 低 于 60 次 /分 并 出 现 体循环 低 血压 证 
状 ;@ 轩 发 生 不 可 耐 受 的 不 良 反应 ;@@ 肺 动脉 压 下 降 达 到 目标 
值 ;@ 血 管 扩 张 剂 已 应 用 至 最 大 剂量 。 

急性 血管 反应 实验 的 阳性 标准 :ESC 于 2004 年 制定 的 
急性 敏感 标准 是 ,DimPAP 达到 三 40mmHg;@mPAP 至 
少 下 降 10mmHg; 念 同时 CO 增加 或 不 变 。 

钙 通 道 阻 断 药 不 能 作为 急性 血管 反应 试验 的 药物 。 它 
对 体循环 的 扩张 作用 强 于 对 肺 血管 的 作用 ,如 果 患 者 肺 血 


















管 阻力 国定 , 心 排 血 县 不 能 增加 ,可 导致 活 重 的 低 血 讨 . 急 
性 血管 扩张 试验 阳 人 性 或 合并 高 血压 的 患者 方 可 应 用 钙 通 首 
阻 斯 药 。 


(五 ) 肺 功 能 评价 ”所 有 肺动脉 高 讨 患 者 应 行 肺 功能 








检查 ,了 解 有 无 通气 障碍 。 
(六 ) 睡眠 监测 约 有 15 
合并 肺动脉 高 庄 , 必 要 时 可 对 
监测 。 
(七 ) 胸部 CT 
无 点 位 ;肺动脉 内 有 无 占 位 , 血 


改变 。 主 肺动脉 及 左右 肺动脉 





于 肺动脉 高 虑 再 世 
慢性 血栓 栓塞 
肺动脉 造影 

( 八 ) 肺动脉 造影 





指 征 :、 


兴 阻 塞 性 睡眠 障 但 的 患者 会 
肺动脉 高 压 患者 进行 唾 腿 


可 了 解 有 无 肺 间 质 病变 . 肺 及 胸腔 有 


管 壁 有 无 增 厚 及 充 独 缺损 性 
有 尤 淋 巴结 挤 扩 等 
CT 肺动脉 造 样 





站 区 
: 叫 者 可 以 获得 明确 诊断 而 避 例 








工 临 床 怀 疑 有 血栓 栓塞 性 








E 而 无 创 | 








术 前 知 完 成 且 


查 不 能 提供 充分 证 据 ;. 术 临床 切 


:血栓 栓塞 性 肺动脉 高 压 (CTEPHD 而 有 手术 指 征 ， 








澡 为 晶 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 



































1 管 炎 , 需 要 了 解 串 者 肺 血管 受累 程度 。 级 别 越 低 , 心 功能 越 差 。 
( 九 ) 6 分 钟 步行 距离 试验 (6-minute walk test) 是 评 表 16-12-7 6 分 钟 步行 试验 结果 的 分 级 
慢性 心 豪 患者 心 功能 的 重要 指标 。 
6 分 钟 步行 试验 结果 的 判定 :6 分 钟 步行 的 距离 越 长 提 人 2 有 ol 
示 患 者 的 运动 耐量 越 大 , 心 功能 越 好 。 步 行距 离 为 150 一 I 级 一 300m 
425 米 时 ,其 与 运动 峰 氧 耗 量 的 相关 性 最 好 。1993 年 下 级 De 
本 级 375~450m 


Bittner 根据 病情 将 6 分 钟 步行 试验 的 结果 分 为 4 级 (家 


16-12-7) ,这 种 测试 结果 分 级 与 NYHA 分 级 正好 相反 ,有 级 二 450m 





症状 /体征 /提示 PH 的 病史 


非 侵入 性 检查 支持 PH 吗 ? 寻找 其 他 原 
因 和 (或 ) 再 


Ea [二 | 次 检查 确认 


| 考虑 PH 的 常见 原因 
第 二 类 : 左 心 疾病 引起 ? | 












































第 三 类 : 肺 部 疾病 和 
(或 ) 低 氧 引起 ? 





胸 片 、 经 胸 超 声 、 肺 功能 、 
高 分 辨 率 CT(HRCT) 





A 
| 确诊 为 第 二 、 三 类 PH 
的 回 
UL 和 7 
人 是 ,但 肺动脉 压力 与 病 
vy 情 严 重 程度 不 成 比例 
核 索 通 气 浇注 扫描 
肺 段 性 灌注 缺损 寻找 其 他 原因 
[天 

























治疗 基础 疾病 并 观察 治疗 效果 












































考虑 其 他 不 不 
mPAP>25mmHg 
PWP<15mmlg 
. 
体征 ,HRCT 体检 ,实验 室 检查 
肺 询 脉 闭 守 / 肺 毛细 血管 交 一 实验 沁 检 查 血吸虫 或 第 5 类 




















体检 
经 胸 心脏 超声 超声 
食管 心脏 超声 肝 功 慢性 溶血 
心脏 核磁 共振 


Am 人 
药物 毒物 所 


HIV | 先 心病 





结缔 组 织 疾病 病史 





























门 脉 高 奈 性 肺动脉 高 压 
































BMPR-2,ALK1， 
Endoglin(HHT), 
家 族 史 





图 16-12-1 肺动脉 高 压 诊断 流程 





Ld 





【诊断 与 鉴别 诊断 了 

(一 ) 早期 竹 查 ”肺动脉 高 压 与 多 种 疾病 相关 。 结 缔 
组 织 病 , 先 天 性 心脏 病 、 溶 血性 贫血 .HIV 感染 、 遗 传 性 出 
血性 毛细 血管 扩张 症 、 肝 硬化 .服用 减肥 药 患 者 和 特 发 性 肺 
动脉 高 压 ,以 及 家 族 性 肺动脉 高 压 患者 的 亲属 等 , 均 是 肺 动 
脉 高 压 危险 人 群 。 这 类 患者 应 定期 进行 超声 心动 图 的 得 
查 , 必 要 时 进行 右 心 导管 检查 。 

(二 ) 肺动脉 高 压 诊断 流程 

(三 ) 鉴别 诊断 

1. 慢性 血栓 栓塞 性 肺动脉 高 压 ” 常 有 下 肢 深 更 脉 血 
栓 形 成 (DVT) 征象。 超声 心动 图 :能 除外 左 心 功能 不 
全 . 辩 膜 病 以 及 房 室 间隔 缺损 所 致 的 肺动脉 高 压 ; @ 肺 通 
气 / 灌 注 (V/Q) 显 像 :在 肺动脉 慢性 血栓 栓塞 时 呈 某 一 区 域 
的 放射 活性 减弱 ,急性 栓塞 呈现 完整 的 灌注 缺损 ;@ 胸 部 
CT 检查 ,可 发 现 右 心室 增 大 、 肺 动脉 扩张 .中 心肺 动脉 内 
检 子 、 肺 实质 病变 ( 肺 梗死 )。CT 肺动脉 造影 :可 发 现 肺 动 
脉 内 栓 子 ,但 是 完全 机 化 的 栓 子 则 可 能 为 阴性 。 中 心肺 动 
脉 内 检 子 也 见于 特 发 性 肺动脉 高 压 和 其 他 一 些 慢性 肺 部 疾 
病 ;@ 肺 动脉 造影 和 血 流动 力学 检查 :CTEPH 由 于 血栓 机 
化 和 再 通 ,其 肺动脉 造影 发 现 与 急性 肺 血栓 栓塞 者 不 同 ,可 
呈现 : 杯 口 状 充 到 缺 损 ;肺动脉 旺 网 状 或 条 索 状 狭窄 ;血管 
内 膜 不 规则 ;肺动脉 突然 狭窄; 主 \ 叶 、 段 肺动脉 起 始 部 完全 




















见 图 16-12-1。 




































口服 抗 凝血 剂 (E/B) 
利尿 剂 (E/A) 
吸 领 (E/A) 


地 高 辛 (E/C) 
监护 下 康复 训练 (E/B) 












一 般 治 疗 及 支持 治疗 
专家 推荐 (E/A) 


急性 血管 反应 试验 
(A for iP AH)(E/C for AP AI 


第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 


阻塞 ;加 导管 检查 用 于 确定 肺动脉 高 压 程度 .慢性 血栓 栓塞 
的 有 无 及 程度 ,手术 可 能 性 .并 排除 其 他 诊断 。 | 

2. 肺 血管 炎 常 引 起 肺 血管 广泛 狭 罕 甚至 闭塞 而 导 
致 肺动脉 高 压 , 临 床上 表现 为 胸 闽 、 气 短 和 咯血 等 ,胸部 X 
线 表现 为 肺 纹理 局 限 性 稀 朴 ,放射 性 核 素 肺 通气 /灌注 显 像 
也 星 肺 段 缺损 , 易 误诊 为 肺 栓塞 。 必 要 时 行 肺 血管 增强 
CT 和 肺 血管 造影 :可 见 肺 血管 多 发 狭窄 .扭曲 、 管 腔 变 细 
和 扩张 并 存 , 管 壁 增 厚 , 管 腔 呈 鼠 尾 状 改变 ,可 伴 发 肺动脉 
继 发 血栓 形成 。 
3, 结缔 组 织 疾病 (CTD) 相 关 肺 动脉 高 压 ” 女 性 多 见 ， 
系统 性 红斑 狼疮 和 和 混合 性 组 织 病 以 青年 为 主 , 原 发 性 干燥 
综合 征 和 皮 肌 炎 以 中 年 为 主 ,性 别 、 年 龄 分 布 符合 CTD 的 
基本 特点 ,这 些 特点 有 助 于 与 其 他 类 型 PAH 相 鉴 别 。 

4. 特 发 性 肺动脉 扩张 (IDPA) ”病因 尚 不 清楚 ,该 病 的 
右 心室 压力 和 肺动脉 压 正常 可 资 鉴 别 。 

5. 肺 间 质 病变 ”为 进行 性 呼吸 困难 ,干咳 伴 有 发 绀 ， 
可 有 棕 状 指 , 大 多 数 患者 双 下 肺 可 闻 及 爆破 音 。X 线 表现 
为 肺 间 质 病变 。 


【治疗 】 

肺动脉 高 讨 的 治疗 流程 参见 图 16-12-2。2009 年 ESC 
对 一 般 治疗 和 支持 治疗 的 建议 分 别 见 表 16-12-8 和 表 16- 
12-9。 

















































































(E/A) 
计划 生育 (E/A) 
心理 -社会 支持 (E/C) 
预防 感染 (E/A) 
















































































































































[ 王 管 反应 出 性 |] 
血管 反应 阴性 
WHO 心 功能 1 ~ 下 pr 

级 WHO 心 功 WHO 功能 级 

口服 CCB(B) wap 入 , ee i | 波 生 坦 (B) 
或 5 型 磷酸 二 酮 酶 搞 或 5 型 磷酸 二 酯 酶 捉 制 剂 (A) 前 滴 依 前 列 本 (A) 
} 吸入 依 洛 前 列表 (A) 前 注 依 洛 前 列表 (C) 
持续 有 效 人 皮 站 注射 曲 前 列 素 (B) 葡 滴 曲 前 列 素 (C) 
(WHO TI~ID) 尊 滴 依 前 列 醇 (A) 吸入 依 洛 前 列 索 (B) 
和 | | 
前 列 3 剂 (B 
贝 前 列 家 (C) '’ 9 
是 | | 否 T 
: 继续 CCB 临床 治疗 效果 不 佳 
一 一 一 >| 临床 洽 疗 效果 不 全 
波 生 坦 
了 ;间隔 造 口 术 (E/B) 利 /或 
:0 jz NN 0 肺 移 秆 人 
5 型 磷酸 二 酷 酶 一 >+(E/B) < 一 前 列 环 紊 
抑制 剂 














图 16-12-2 ”肺动脉 高 压 治疗 流程 
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表 16-12-8 ”ESC 2009 年 指南 对 一 般 治 疗 的 建议 











分 类 证 据 水 平 
© 

PAH 患者 避免 受孕 1 

PAH 患者 接受 疫苗 注射 以 预防 流感 和 肺炎 和 

身体 恢复 期 的 PAH 患者 应 该 在 监督 下 行 运动 康复 治疗 人 

应 该 对 PAH 患者 进行 社会 心理 学 关怀 

WHO 功能 分 级 为 亚 \ 贡 级 以 及 动脉 血 氧 持续 低 于 8kPa(60mmHg) 的 PAH 患者 ,在 乘坐 飞 Ia 

机 时 应 该 注意 吸 氧 时 

对 于 择期 手术 的 患者 ,如 果 可 能 应 该 避免 全 身 麻醉 改 用 硬 腊 外 麻 本 


PAHH 患者 应 该 避免 导致 患者 不 适 的 过 度 体力 活动 





表 16-12-9 ”ESC 2009 年 指南 支持 治疗 的 建议 
一 表 I6129 ESC 2009 年 指南 支持 治疗 的 建议 


























分 类 证 据 水 平 
对 于 有 右 心 衰竭 和 水 肿 征象 的 PAH 患者 ,应 该 给 予 利尿 药 
对 于 动 脉 血 氧 分 压 持续 低 于 8kPaC6ommHg) 的 PAH 中 者 ,应 该 给 予 囊 者 长 期 持续 性 氧 疗 L 
对 于 特 发 性 肺 动 肪 高压、 遗传 性 肺动脉 高 压 及 食欲 抑 抽 剂 相 关 性 肺动脉 高 压 的 患者 ,应 该 Ia 
给 予 口服 抗 凝 剂 的 治疗 Ib & 
对 于 相关 性 肺动脉 高 压 的 患者 也 可 以 考虑 给 予 抗 凝 剂 治疗 六 
伴 有 快速 房 性 心律 失常 的 PAH 患者 ,应 该 给 予 地 高 辛 治疗 以 减 慢 心 室 率 Ls 






,一 】 肺动脉 高 压 的 传统 治疗 “传统 内 科 治 疗 主要 包 
括 吸 氢 ,利尿 药 ,地 高 辛 和 华 法 林 抗 凝 符 ， 主要 是 针对 有 心 
功能 不 全 和 肺动脉 原 位 血栓 形成 。 外 科 治 疗 则 主要 为 先天 
性 心 胜 病 患 者 进行 封 堵 \ 修 补 或 矫治 术 ， 

1 氧 疗 ”肺动脉 高 压 患者 吸 氧 ; 
和 度 低 于 90%; 先 天 性 体 
压 则 无 此 限制 。 


台 疗 的 指 征 是 血 氧 饱 
- 肺 分 流 性 心脏 病 相关 肺 动脉 高 








2. 利尿 药 允 于 合并 有 有 心 功能 不 全 的 肺动脉 高 压 叫 
者 ,初始 治疗 应 给 予 利 屎 药 。 期间 应 密切 监测 血 钾 ,使 血 钾 
维持 在 正常 水 平 。 





3. 地 高 辛 心 排 血 是 低 于 4 min .或 者 心 指数 低 于 
2 和 .5 min。 nm ) 是 应 用 地 高 六 的 绝对 指 征 ;另外 , 右 心室 
明显 扩张 、 基 础 心率 大 于 100 次 / 分 ,心室 率 介 


动 竺 均 是 应 用 地 高 竣 的 指 征 。 





快 的 心房 着 





4 华 法 林 ”为 了 对 抗 肺 动脉 原 位 血栓 形成 ,一 般 使 
INR 控制 在 1.6--2.5 之 间 。 

5. 多 巴 胺 是 重 度 布 心 训 蝎 ( 心 功能 下级 ) 和 急性 右 
心 吝 喝 炭 考 首选 的 正 性 肌 力 药物 ,一 般 起 始 剂 绰 
PHg/ (kg。min) ,可 逐渐 加 熏 到 10 一 15pg/(kg。min) 其 至 
更 高 。 

(二 ) 肺 血管 扩张 剂 PAH 都 有 两 大 特征 : 肺 血 管 收 
缩 和 肺 血管 结 梅 的 改变 ,PAH 的 早期 , 肺 血管 痉 窑 ,功能 性 

变化 相对 不 明显 . 随 着 疾病 的 进展 :结构 变化 成 
渐 








广 2- 











分 点 的 比 千 话 渐 增 加 . 扩 备 管 药 物 对 肺动脉 扩张 效应 逐 
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Oe 压 前 | 
pe ti 
iotah pretreate 人 
率 。 其 理论 基础 是 肺动脉 高 压 时 存在 肺 动 es 
苑 脉 高 讨 患 者 , 它 引 直 肺动脉 扩张 导致 种 血 流 人 增 
水 肿 。 由 慢性 及 部 疾病 或 间 质 性 及 部 疾病 引起 的 低 所 rd 
高 压 患者 ,禁用 此 类 药 , 因 为 它 可 致 肺 通气 血 流 比 值 失 育 
El 主要 有 : 钙 道 道 阻 斯 药 前 列 
环 素 类 药物 ; 内皮 素 受 体 持 抗 药 ;磷酸 二 酯 ld ee 
化 拨 。 在 有 力 的 药物 治疗 失败 后 ,对 于 重度 PAH 的 
治疗 就 是 肺 移植 。 而 在 未 被 治疗 的 肺动脉 高 讨 患者 中 ' 诊 
煌 后 的 平均 生存 期 是 2.8 年 ， 了 
机 lk 20 世纪 80 年 代 早期 到 20 
出 纪 90 年 代 中 期 \CCB 是 治疗 肺动脉 高 压 的 唯一 药物 ,但 
直到 经 过 了 工期 了 期 的 Flolan 试验 ,1995 年 CCB 才 租 关 
国 FDA 批准 治疗 肺动脉 高 压 。 至 今 CCB 仍 是 用 于 治疗 轻 
度 功能 性 PAH 患者 的 一 线 用 药 。 

CB 可 使 肺动脉 压力 持续 下 降 , 肺 血管 阻力 减 小 , 心 






























5 年 生存 率 为 97% ,而 急 
5 年 生存 率 为 35%。 因 此 ,和 忽 





可 以 用 CCB 治疗 。 

2. 前 列 环 素 类 药物 

(1) 依 前 列 环 素 (epoprostenol) :长 期 静脉 用 依 前 列 环 
素 在 纽约 心 星 学 会 (CNYHA) 心 功能 分 级 为 王 一 从 级 的 大 
多 数 PAH 患者 中 可 改善 其 活动 能 力 、 血 流动 力学 及 生存 
率 ,目前 被 认为 是 重度 PAH 治疗 的 金 标准 方法 。 

` 素 (treprostinil) : 曲 前 列 环 素 是 一 种 长 
GI2 类 似 物 .作用 持续 时 间 为 3 小 时 。 












(2) 曲 前 多 
效 稳定 的 前 列 环 素 








用 于 皮下 注射 用 药 治疗 PAH ,静脉 注射 曲 前 列 环 素 在 不 能 
耐 受 皮下 注射 用 药 的 NYHA 心 功 能 下 、 焉 和 下 级 PAH 患 
者 中 使 用 。 





(3) 伊 洛 前 列 环 崇 (iloprost) : 伊 洛 前 列 环 素 化 学 性 质 
稳定 ,可 以 通过 口服 .静脉 .吸入 给 药 ,其 血浆 半衰期 是 
20 一 25 分 钟 。 供 洛 前 列 环 素 单 次 吸入 后 持续 时 间 约 60 分 
钟 ,作用 时 间 短 ,每 天 必须 吸 人 6 一 9 次 。 不 良 反应 有 咳嗽 
和 全 身 血管 扩张 的 相关 症状 。 

伊 洛 前 列 环 素 是 通过 穷 化 吸入 直接 作用 于 肺 部 治疗 
PAH 的 前 列 环 素 PGI2 类 似 物 。 经 劣化 吸入 伊 洛 前 列 环 
素 治 疗 后 肺动脉 高 压 的 患者 两 年 生存 率 为 91 兴 ,而 未 治疗 
的 对 照 人 群 预期 生存 率 为 63%。 

(4) 贝 前 列 环 素 (beraprost) :口服 贝 前 列 环 素 能 选择 
性 地 扩张 PAH 患者 的 肺 血 管 ,有 研究 提示 其 可 改善 患者 
活动 能 力 与 症状 。 

3. 内皮 素 受 体 持 抗 药 

(1) 波 生 坦 (bosentan) : 波 生 坦 是 口服 双重 内 皮 素 受 
体 持 抗 药 。 研 究 表明 波 生 坦 能 改善 NYHA 分 级 为 大和 人 
级 有 症状 的 特 发 性 或 结缔 组 织 病 相关 肺动脉 高 压 患者 的 症 
状 、 活 一 而 山 ， 流动 力学 指标 利 和 临床 恶化 的 风 险 ， 目前 已 
于 NYHA 分 级 为 了 和 区 级 的 肺动脉 高 压 患者 。 
常用 初始 剂量 为 62.5mg, 每 日 2 次 。4 周 后 划 曾 量 至 
125mg, 每 日 2 次 ;或 250mg, 每 日 2 次 ,至 少 服药 16 周 。 
有 临床 试验 发 现 波 生 坦 有 较 强 的 肝脏 毒性 作用 ， 服用 该 药 
的 患者 有 较 高 的 肝 功能 异常 发 生 率 , 血浆 中 转 氨 芒 浓度 逢 
高 ,用 药 期 间 应 密切 监测 肝 功 能 。 

(2) 安 贝 生 坦 (ambrisentan) :是 一 种 高 选择 半 性 内 皮 素 
药 . 每 日 口服 一 次 ,可 提高 6 分 钟 步行 中 ;i 离 . 延 绥 
化 上 时间， 常见 的 不 良 反应 是 外 周 水 肿 、 头 痛 和 名 出 

血 ,可 用 于 长 期 治疗 , 它 可 以 显著 改善 mPAP、PVR、 a 
等 指标 , 旦 其 改善 程度 与 6 分 钟 步行 距离 
为 95%, 其 中 93 咒 的 患者 继续 安 贝 生 坦 单 药 党 
6 分 钟 步行 中 离 

4. 5 型 磷酸 二 酯 酶 (PDE-5) 抑 制剂 

(1) 西 地 那 非 (sidenafil) :是 具有 口服 活性 的 选择 性 环 
磷酸 鸟 音 (ecGMP)-PDE-5 的 禾 制 剂 通过 增加 细胞 内 
cGMP 浓度 人 受 抑制 而 发 挥 约 

。 和 研究 表 骨 痢 的 临床 效果 显著 ， 






































































第 十 二 章 ” 肺 源 性 心脏 病 


20 一 80mg 每 日 三 次 均 能 改善 心肺 血 流动 力学 状态 和 运动 耐 [了 
量 . 且 副作用 发 生 率 很 低 ( 如 头痛 、 瞄 腔 充 血 和 视力 异常 )。 | 

(2) 伐 地 那 非 (vardenafil) : 伐 地 那 非 是 一 种 更 为 高 
效 ,半衰期 更 长 的 PDE-5 抑制 剂 . 其 作用 是 西 地 那 非 的 10 
倍 。 长 期 口服 伐 地 那 非 能 降低 PH 患者 的 PVR. 改善 活动 
耐量 。 

(3) 他 达 那 非 (tadalafil) : 他 达 那 非 是 一 种 选择 性 
cGMP-PDE-5 抑制 剂 ， 二 放生 PAH 患者 的 运动 耐 
量 , 延 后 临床 恶化 时 间 .提高 生命 质量 。 

5. 一 氧化 所 (NO) ”NO 通过 激活 乌 苷 酸 环 化 酶 
(cGMP) ,增加 cGMP 的 生成 而 直接 舒张 血管 平滑 肌 , 同 时 
能 抑制 平滑 肌 细 胞 增殖 。 

INO( 吸 入 一 氧化 氮 ) 是 第 一 个 被 FDA 批准 的 选择 性 
肺 血管 扩张 剂 .用 于 治疗 新 生 儿 持续 性 肺 高 压 , 需 机 械 通气 
的 低 氧 性 呼吸 衰竭 。 但 是 NO 治疗 有 潜在 毒性 及 产生 毒性 
代谢 产物 。 

6. 药物 联合 治疗 ”联合 应 用 不 同 的 药物 取得 最 佳 临 
床 疗 效 是 治疗 PAH 的 新 观点 。 联 合 应 用 作用 机 制 不 同 的 
药物 ,可 以 增强 肺动脉 高 压 的 治疗 效果 ,如 在 口服 .吸入 或 
蔚 脉 注射 前 列 环 素 类似 物 的 同时 .给 予 西 地 那 非 或 波 生 坦 
可 以 产生 更 好 的 疗效 。 

(三 ) 心房 间隔 造 品 术 ”充分 使 用 上 述 内 












































科 治 疗 之 后 ， 


患者 仍 无 明显 好 转 , 即 可 推荐 患者 进行 房间 隔 造 口 术 。 
(四 ) 肺 移植 ” 单 侧 肺 移植 , 双 肺 移植 活体 肺叶 移植 


及 心肺 移植 已 在 国外 成 用 于 肺动脉 高 压 患者 的 治疗 . 
主要 指 征 : 已 充分 内 科 治 疗 而 无 明显 疗效 的 患者 。 肺 移植 
技术 明显 延长 了 这 些 患者 的 寿命 并 提高 了 其 生活 质量 , 患 
者 可 以 停止 使 用 治疗 肺动脉 高 压 的 药物 。 

(五 ) 基因 治疗 ”国外 有 成 功 报道 ,但 是 距离 临床 推广 
使 用 尚 远 。 
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第 十 三 章 ”感染 性 心 内 膜 炎 
杨 若 。 何 梅 先 


感染 


信心 肉 脐 炎 (nfective endocarditis, IE) 指 办 细 菌 、 。 脏 起 捷 器 下 也 有 增多 。 在 发 达 国家 ,二 尖 注 脱 重 是 正 最 
真 认 和 其 他 病原 微生物 (如 病毒 \ 立 克 次 体 , 衣 原 体 、 支 原 常见 的 原因 。 肥 厚 型 心肌 病 、 冠 心病 起 患 本 病 者 也 有 报道 。 
体 \ 绵 旋 休 等) 直接 感染 而 产生 心 状 腊 或 心室 壁 内 膜 的 类 急性 还 常 因 化 脓 性 细菌 侵 入 心 内 膜 引起 ,多 由 毒 力 较 
症 ,有 下 于 风湿 热 ,类 风湿 系统 性 红 班 狼疮 等 所 致 的 强 的 病原 体感 染 所 致 。 几 乎 所 有 已 知 的 致 病 微生物 者 可 引 
非 感染 性 心 内 膜 炎 。 起 本 病 , 同 一 病原 体 可 产生 急性 病程 ,也 可 产生 亚 急性 
近年 来 随 着 抗生素 广泛 应 用 和 病原 微生物 的 变化 ,未 病程 。 | 
炳 临床 表现 变 得 不 典型 , 由 于 人 口 老 年 化 流行 情况 也 发 生 近年 来 ,由 于 广 谱 抗生素 的 普遍 和 过 度 使 用 , 致 病 苗 种 
了 变化 ,发 生 感 染 性 心 内 肛交 的 平均 年 龄 有 所 首 加 ,大 于 “也 发 生 改 变 ,过 去 罕见 的 而 药 微生物 病 合 增加。 尽管 目前 
所 岁 的 患者 明显 增加 。 且 发 病 率 随 年 龄 增长 而 增长 ,在 
岁 时 达 最 高 ,男女 的 比例 约 为 2 : 1, 女 性 患者 预后 
了 






















的 致 病菌 。 金 黄色 葡萄 球菌 ( 爹 简 获 )\ 肠 球菌 ,表皮 斧 条 球 
菌 (表皮 葡 菌 )、 革 兰 阴性 菌 或 真菌 的 比例 明显 增高 ,大 氧 
时 见 ,两 种 细菌 的 混合 感染 时 有 发 现 。 
;性 和 静脉 内 药物 滥用 者 的 正 最 要 
起 搏 器 正 多 为 表皮 葡 菌 和 人 金 葡 菌 感染 。 真 






葡 移 球 菌 感染 位 居 首 位 ,草绿 色 链球 菌 
立 , 则 次 为 加 






hn 了 明显 的 提高 。 风湿 性 心脏 因 
计策 所 滞 1 降低 ,退行 性 辩 腊 病 变 以 及 静脉 药物 滥用 已 
和 百代 了 从 得 性 心 胜 病 ,成 为 感染 性 心 内 膜 炎 最 常见 的 至 
| # 病 介入 性 检查 和 治疗 的 日 益 增多 .心脏 
有 换 术 和 各 种 呼吸 道 、 因 肠 道 和 
诊断 技术 的 应 用 ,使 

因 细 菌 感 
并 发 的 细 





菌 尤 多 见于 心脏 手术 和 尊 脉 注射 麻 酬 药物 成 瘤 者 中 ,长 其 
应 用 抗生素 或 激素 .免疫 抑制 剂 , 削 脉 导管 输 给 高 营养 液 等 
泌 。。 均 可 增加 真 获 感染 的 机 会 ,其 中 以 念珠 菌 属 、 曲 舌 菌 属 和 组 
泌尿 生殖 道内 镜 检查 等 织 胞 浆 菌 届 较 多 见 。 
全 诺 源 性 获得 性 I 下 越发 常见 。 在 心 凑 膜 病 损 、 先 天 性 心血 管 蝴 形 或 后 天 性 动静 脉 疤 
7 生 的 动脉 内 腊 克 ,如 未 闭 动脉 导管 所 的 病变 处 ,存在 着 异常 的 血液 压力 阶 莽 ,引起 局 部 心 内 膜 的 
淄 脉 内 膜 炎 , 通 常 亦 包括 在 本 病 的 范围 内 。 内 皮 受 损 ,可 形成 非 血 徐 性 心 内 膜 炎 ,涡流 可 使 细菌 
[病因 沉淀 于 低压 腔 室 的 近 端 ,血液 异常 流出 处 受 损 的 心 内 膜 上 ， 
使 之 转 为 IE。 正常 人 血液 中 可 有 少数 细菌 自 口 腔 、 鼻 咽 
部 , 牙 起 ,检查 操作 或 手术 等 伤口 侵入 引起 菌 血 症 , 大 多 为 
暂时 的 ,很 快 被 机 体 清除 i 。 但 反复 的 暂时 性 

, 它 可 促使 少 辟 
血栓 上 面 引起 























本 病 多 见于 咒 质 性 心脏 病 
流动 力学 | 
人 奋 栓 性 心 内 
数 估 .等 力 ,侵袭 


有 关 





的 患者 。 大 量 研究 证 实 了 血 
L 械 因素 造成 心 内 膜 的 原始 损伤 、 撕 细 菌 性 
暂时 性 菌 [ 及 血液 中 致 病 微 生物 的 
几 和 黏附 于 备 膜 的 能 力 均 与 正 的 发 病 的 病原 



















体彩 焦 成 团 , 易 猪 附 在 血小板 -纤维 
- 也 有 人 认为 由 于 某 些 革 兰 
“表皮 簿 茵 等 , 均 有 一 种 表面 成 分 与 心 内 膜 细胞 表 血 的 
之 体 起 反应 而 引起 内 膜 的 炎症 。 血 小 板 、 血浆 秘 白 及 血管 
内 皮 细 胞 与 病原 体 问 通 过 复杂 的 相 世 作用 上 其 同 导 笋 下 的 
发 生 。 最 近 的 钙 究 表明 可 能 一 些 免疫 因子 尤其 是 针对 内 皮 
置换 术 后 的 正 各 心 。 细胞 的 抗体 . 亦 可 能 芝 敏 内 皮 细 胞 的 损伤 .参与 EF 的 发 病 。 





各 伸 先 大 性 心性 病 中 。 动 且 
省 困 联 症 


闭 、 室 间隔 缺损 ,法 
- 叶 式 主动 脉 游 
- 尖 辩 ) 也 易 患 本 病 
:山药 物 












:单个 六 上 
脱 重 (主动 脉 辩 、 


















业 。 
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Q 热 正 近年 来 引起 人 们 的 关注 。Q 热 是 由 贝 纳 柯 克 
斯 体 引起 的 感染 性 疾病 , 贝 纳 柯 克 斯 体 专门 感染 单 核 或 知 
唆 细 胞 ,慢性 Q 热 患者 常 表现 为 心 内 膜 炎 的 连 状 ,此 类 患 
者 的 单 核 或 春 叭 细胞 的 杀菌 能 力 减 低 ,不 能 有 效 地 清除 病 
原 体 。 

此 外 ,污染 的 人 造 瓣膜 .缝合 材料 器械 和 手 是 引起 人 
造 淤 膜 心 内 膜 炎 的 重要 原因 。 病 原 体 从 感染 的 胸部 创口 、 
尿 路 和 各 种 动静 脉 插 管 .气管 切 开 , 术 后 肺炎 等 进入 体内 形 
成 菌 血 症 ,同时 血液 经 过 体外 循环 转 流 后 吞噬 作用 被 破坏 ， 
减弱 了 机 体 对 病原 体 的 清除 能 力也 是 原因 之 一 。 


【病理 】 
基本 病理 变化 为 在 心 洲 腊 表面 附着 由 血小板 ,纤维 蛋 
白 , 红 细胞 、 白 细胞 和 感染 病原 体 沉着 而 组 成 的 次 生物 。 后 
者 可 延 仲 至 妥 索 .乳头 员 和 室 壁 内 膜 。 答 生物 下 的 心 内 腊 
有 炎症 反应 和 灶 性 坏死 。 以 后 可 发 生机 化 玻璃 样 变 或 钙 
化 ,最 后 被 内 皮 上 皮 化 。 但 部 分 的 柳生 物 愈合 程度 不 一 ,有 
些 愈合 后 还 可 复 i 形成 病灶 。 病 变 严 重 者 , 心 浴 膜 可 
形成 深度 溃疡 ,甚至 发 生 穿孔 。 偶 见 乳 头 肌 和 妥 索 断裂 。 
本 病 的 袭 生物 较 风 湿性 心 内 膜 炎 所 产生 者 大 而 脆 , 容 易 碎 
洲 成 感染 栓 子 , 随 循环 血 流 播 散 到 身体 各 部 产生 栓塞 ,以 
脑 \ 胜 ,友和 肢体 动脉 为 多 ,引起 相应 脏 器 的 梗死 或 恢 肿 。 
阻碍 血 流 ,或 破坏 血管 壁 ,引起 继 TE 
ds A a na : 
出, 说 室内 或 蛛网 膜 下 腔 










































































微 栓 或 免疫 机 制 引起 的 小 血管 炎 ， 如 皮肤 黏 
,指甲 下 出 血 , Osler 结 和 Janeway 损害 等 。 感染 病 
体内 产生 相应 的 抗体 结合 成 免疫 复合 物 ， 沉着 于 肾 
小 球 的 基底 由 上 ,引起 局 灶 性 ,弥漫 性 或 膜 性 增殖 性 肾 小 球 
展 炎 ,后 者 可 致 肾 功 能 衰 竟 。 


【分 类 】 
2009 年 欧洲 心脏 病 学 会 
断 与 治疗 指南 , 据 弃 了 沿用 多 年 的 ; 
膜 炎 的 分 类 方法 ,提出 正 新 的 分 类 方法 : 
(一 ) 根据 感染 的 部 位 和 是 否 存 在 心 内 
1. 左 心 自体 瓣膜 上 E 
2. 左 心 人 工 辩 膜 E(prosthetic valve endocarditis， 
早期 人工 淤 膜 正 : 淤 膜 置换 术 后 二 1 年 发 生 , 跷 其 
和 正 : 淤 膜 贰 换 术 后 >1 年 发 生 。 
33, 消 洪 下 
4, 器 械 相 关 性 IE 发 生 在 起 捕 嚣 或 除 
正 , 伴 或 不 作 有 让 虹 受累 。 
(二 ) 根据 感染 来 源 分 类 
1. 医疗 相关 性 IE 
(1) 院内 感染 : 患 普 在 入 院 器 小 时 以 后 出 现 正 相关 


(ESC) 公 布 了 新 版 还 预防 , 诊 
,性 和 慢性 心 内 






异物 分 类 





PVE) 
人 












器 导线 二 的 








第 十 三 章 ”感染 性 心 内 膜 炎 


的 症状 和 体征 。 

(2) 非 院 内 感染 :患者 在 人 院 48 小 时 以 内 出 现 正 相 
关 的 症状 和 体征 :IE 发 病 前 30 天 内 接受 家 庭 护理 或 静脉 
治疗 . 血 透 或 项 脉 化 疗 :IE 发 病 前 90 天 内 入 住 急诊 监护 室 
或 护理 院 或 长 期 住 监护 室 。 

2. 社区 获得 性 IE 患者 入 院 18 小 时 内 出 现 IE 相关 
症状 和 体征 但 不 符合 医疗 相关 性 标准 。 

3. 经 静脉 吸毒 者 的 E 没有 其 他 感染 来 源 的 静脉 吸 
二 0 

有 以 下 情况 者 可 认为 属于 活动 性 下 ;人 @ 患 者 持续 性 发 
热 且 血 培养 多 次 阳性 ;@ 手 术 时 发 现 活动 性 炎症 病变 :@ 患 
者 仍 在 接受 抗生素 治疗 ; 电 有 活动 性 正 的 组 织 病理 学 
证 据 。 

正 的 再 发 有 两 种 情况 :四 复发 :首次 发 病 后 一 6 个 月 由 
同一 微生物 引起 正 再 次 发 作 ; 加 再 感染 :不 同 微生物 引起 
染 或 首次 发 病 后 二 6 个 月 由 同一 微生物 引起 1E 再 次 

































【临床 表现 】 
(一 ) 发 热 ”发 热 最 常见 , 热 型 以 不 规则 者 为 最 多 
为 问 欧 型 或 好 张 型 , 伴 有 哇塞 和 出 证 , 吝 
若 以 高 热 、 寒 战 . 全 身 毒 血 症 








大 明显 . 低 毒 力 的 









:体温 大 多 在 37. 5~39C gd 也 可 仅 为 
藻 人 









低热 。 约 3%% 一 15 吧 患者 体温 正常 或 低 于 十 党 
年 伴 有 栓 3 泌 破 裂 引 起 脑 出 玉 区 
出 血 以 及 严重 心力 衰竭 .尿毒 症 和 少数 凝 罗 














感染 的 自体 次 戏 心 内 膜 炎 的 患者 ,此 外 未 和 
用 过 抗生素 、 退 热 药 激素 者 也 可 和 暂 不 发 热 。 

(二 ) 贫血 贫血 是 常见 的 症状 之 一 ,70%~90 交 的 患 
者 有 进行 性 贫血 ,有 时 可 达 严 重 程度 。 主 要 与 感染 抑制 骨 
散 相 关 。 

(三 ) 疼痛 ”疼痛 是 另 一 常见 表现 ,关节 痛 、 低 位 背 痛 
和 肌 痛 初期 时 较 常 见 , 主要 宗 及 腓 肠 肌 和 有 贞 部 肌肉 . 躁 、 腻 


等 关节 ,也 可 多 部 位 关节 受 病程 本 前 Sr 和 
车 有 严重 的 皮 痛 ,应 考虑 可 角 4 全 炎 、 骨 膜 下 出 血 或 栓 
塞 .栓塞 性 动脉 瘤 压 迫 骨 部 或 骨 

(四 ) 心脏 杂音 的 改变 ”由 于 ， 也 
害 .在 短期 内 出 现 高 调 本 音 2 3 i 党 性 a 受 。 
后 者 多 见于 急性 自体 : 
时 无 心脏 杂音 :而 在 
后 2 一 3 个 月 才 出 现 罗 
着 -2.3 的 在 






























RS 音 . 贷 见 治愈 后 多 年 一 占 
已 脏 心 内 膜 炎 .特别 是 促 沁 下 
物 描 殖 于 心室 辟 的 心 内 驱 以 及 货 生 物 增殖 于 让 
化 误 块 上 时 .也 可 无 杂音 . 住 后 省 于 地 
不 明显 :而 表现 为 神经 .条 神 改变 .心态 窒 
发 生 神 着 得 迷 功 能 不 全 

(五 ) 皮肤 黏膜 损害 皮 上 入 

















入 下 LL 、 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 





Osler 结 .Janeway 损害 及 桂 状 指 ( 趾 ) 等 皮 损 近 年 来 发 生 率 
均 有 较 明 显 下 降 。 瘀 点 常 成 群 也 可 个 别 出 现 ,其 发 生 率 已 
， 由 应 用 抗 生 的 85% 下 降 到 10% ~40%。 多 见于 眼 瞪 
口腔 黏膜 , 胸 前 和 手足 背 皮肤 ,持续 数 天 ,消失 后 再 
现 ,其 中 心 可 发 白 。 全身 性 紫 启 偶 可 发 生 。 甲 床 下 出 血 的 
不 到 达 甲 床 前 边缘 ,可 有 压痛 。Osler 结 
日 过 去 50% 下 降 至 7%~20%, 呈 紫 或 红色 , 稍 


王 示 

























































4 一 5 天 才 消 退 。Osler 结 并 非 本 病 所 特有 ,在 系统 性 红 
性 狼疮 ,伤寒 ,淋巴 瘤 中 亦 可 出 现 。 Janeway 损害 为 出 现 
荆 和 足 底 小 的 直径 1~4mm 无 痛 的 出 血性 或 红斑 性 
损害 ,为 化 肪 性 栓塞 引起 。 析 状 指 ( 趾 ) 现 已 很 少见 。 少 数 
汇 者 可 有 视 网 脐 病变 ,表现 为 梯 贺 形 黄斑 出 血 伴 中 央 发 ， 
有 时 眼底 仅见 圆 形 白 点 称 为 Roth 点 。 但 此 种 表现 也 可 以 
4 现在 胶原 性 疾病 和 血液 病 以 及 严重 贫血 者 脾 常 有 轻 至 
PH 度 肿 大 , 软 可 有 压痛 。 脾 肿 大 的 发 生 率 已 较 前 明显 减少 。 
其 发 生 与 病程 长 短 直 接 相关 ,急性 IE 时 少见 。 

【并 发 症 】 

4 充血 性 心力 衰竭 和 心律 失常 心力 衰竭 是 本 病 
常见 的 并 发 症 。 早 期 不 :以 后 洲 膜 被 破坏 穿孔, 以 及 
其 支持 结构 如 乳头 
使 原 有 的 功能 不 全 | 重 , 产 生 心 力 衰 竟 。 :影响 心肌 ,如 
心 肌 炎 症 局部 脓肿 、 大 量 微 栓 子 落 入 心肌 血管 ,或 较 大 的 
性子 进入 冠状 动脉 引起 心肌 梗死 等 艾 可 引起 心力 晶 。 其 
他 少见 的 心力 衰竭 








二 
上 
二 
























感染 的 Val- 
' 穿 破 。 心 力 衰竭 是 本 病 的 
心肌 \ 侵 犯 传 导 组 织 时 ,可 致 心 
"少数 发 生 心房 普 主动 
逢 性 动脉 瘤 ,其 病灶 可 侵 
传导 阳 洲 和 束 支 传导 























脉 汶 的 心 内 由 


克 到 房 室 束 


阻 灌 ， 









于 心力 训 剖 的 常见 并 发 疗 。 
之 识 器 膜 上 的 效 生 物 被 内 皮 细 胞 
可 在 发 热 开始 后 数 天 起 至 数 月 
1 大 多 起 病 孟 情 闻 险 。 训 区 
常见 部 位 是 脑 、 肾 , 脾 和 和 1 冠状 动脉 。 心 肌 、 好 和 腺 检 寒 不 易 
察觉 .多 于 岂 检 中 发 现 ， 较 大 的 牌 恰 塞 可 必 生 左上 上 腹 
葡 左 情 部 次 狂 , 少 旺 左 侧 胸 水 和 牌 用 大 ， 并 有 发 热 和 腺 区 摩 
探 音 - 偶 可 因 脾 破裂 而 引起 腹腔 内 出 血 或 腹膜炎 和 有 晴 
肿 。 晴 析 吕 时 可 有 腰 
不 
发 4 
上 肺 修 窒 























定 引 炬 症状 , 屎 必 
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心肌 缺 血 或 梗死 .休克 、 心 力 衰 疯 、 严 重 的 心律 失常 甚至 狮 
死 。 肠系膜 动脉 栓塞 可 引起 腹痛 、 肠 梗阻 烘 隐 血 阳性 或 便 
血 。 四 上 肢 动 脉 栓塞 可 引起 肢体 疼痛 、 软 难 、 巷 白 而 冷 , 发 红 
甚至 坏死 。 中 心 视网膜 动脉 栓塞 可 引起 突然 失明 。 本 病 痊 

















僵 后 1 一 2 年 内 仍 有 发 生 栓 塞 的 可 能 .并 不 一 定 就 是 复发 ， 
需 密切 观察 。 本 
(三 ) 心脏 内 的 其 他 并 发 症 ” 心 肌肤 肿 常 见于 金 萄 菌 





和 肠 球菌 感染 ,特别 是 凝固 酶 阳性 的 萄 欧 球 菌 。 可 为 多 发 
性 或 单个 大 脓肿 。 心 肌 脓肿 的 直接 播 散 或 主 杷 脉 辩 环 脓肿 
破 入 心包 可 引起 化 脓 性 心包 炎 、 心 肌 瘘管 或 心脏 穿孔 。 二 
尖 汰 脓肿 和 继 发 于 主 台 的 室 间 隔 上 部 脓肿 , 均 可 
黑 及 房 室 结 和 希 氏 束 ,引起 房 室 传导 阻 湾 或 来 支 传导 阻 济 ， 
宣 及 时 作 外 科 手 术 切除 和 修补 。 细 菌 毒 素 损害 或 免疫 复合 
物 的 作用 可 致 心肌炎。 免疫 反应 充血 性 心力 请 章 可 引起 
非 化 脓 性 心包 炎 。 

(四 ) 细菌 性 动脉 瘤 ” 以 真菌 性 动脉 瘤 最 为 常见 。 主 
要 常 发 生 于 主动 脉 窦 ,其 次 为 脑 动脉 ,已 结扎 的 动脉 导管、 
腹部 血管 .肺动脉 .冠状 动脉 等 。 不 压迫 邻近 组 织 的 动脉 痛 
本 身 几乎 无 症状 ,可 在 破 弄 后 出 现 临 床 症状 。 不 能 缓解 的 
局 限 性 头痛 提示 脑 部 有 动脉 瘤 ,局 部 压痛 或 有 振动 性 包 专 
提示 该 处 有 动脉 瘤 存在 。 

(五 ) 神经 精神 方面 的 并 发 症 ”发 生 率 约 10 只 一 
5%% ,多 见于 金 葡 菌 引起 者 。 临 床 表现 有 头痛 ` 精 
恶心 失眠, 眩 时 等 中 毒 症 状 ; 脑 部 血管 感染 性 忆 
一 系列 症状 ,以 及 由 于 脑 神 经 和 兰 钳 或 尼 
的 偏 准 、 截 竣 , 失 语 、 定 向 障碍 . 共 济 失调 等 运动 ,4 
和 周围 神经 病变 。 

其 他 并 发 症 还 有 免疫 复合 物 引起 的 局 灶 性 肾炎 和 慢性 
漳 殖 性 肾 小 球 痛 炎 , 较 少 引起 所 质 血 症 。 










































【常见 的 临床 类 型 】 
(一 ) 人 工 兰 膜 感染 性 心 内 膜 炎 (PVE) PVE 的 发 病 
率 在 发 达 | 1 占 10% 一 20 听 , 较 其 他 类 型 心脏 手术 首 滴 
; 换 术 后 6 个 月 内 是 下 的 高 危险 期 ( 特 询 在 
烛 导 换 术 后 较 单个 激 膜 置换 术 后 
;的 手术 高 。 术 前 已 有 自然 
攻 加 5 信 。 人 工 机 械 淤 和 生物 澡 
于 后 者 。PVE 的 
于 后 期 。 前 者 病原 体 主要 为 
乔 ) ,类 白 哗 杆菌 ,其 他 草 闻 
|) -条 1 


此 与 自 






最 初 的 5 一 6 周 ) 。 在 双 辩 | 
黄 , 主 动脉 次 的 手术 较 二 


















名 相同 .但 


约 50%, 早 








己 内 膜 炎 相似 ,主要 由 各 种 " 
- | 起 ,其中 表皮 葡 菌 比 早期 PVE 的 表 
皮 葡 荫 对 抗 生 泰 人 敏感， 了 
莫 少 见 


临床 表现 与 大 然 淤 膜 心 内 膜 炎 相 似 









约 50 冯 澡 闪 出 





第 十 三 章 ”感染 性 心 内 膜 炎 


多 种 致 病 戎 和 铜绿 假 单 胞 菌 性 心 内 膜 炎 的 预后 很 
(四 ) IE 的 复发 与 再 感染 复发 十指 抗生素 

司 漏 而 出 现 后 6 个 上 Ee 征象 或 血 培 时 
甚至 使 人 工 辩 这 


















人 Se 全 所 肛 


织 ,出 现 与 自 


内 。 可 能 由 于 深 
PVE 的 其 有 较 长 的 病程 
闭 音 强度 。 ”的 抗 药 性 的 并 发 症 . 如 脑 、. 沪 的 栓塞 等 之 故 。 亦 可 
减弱 、X 线 透视 见 到 人 工 E 能 由 于 广 谱 搞 初 发 作 治愈 6 
于 7 一 10" ,以 及 浴 环 裂 开 所 致 的 双 影 征 (Stinson’s sign) 或 个 月 以 后 ,下 所 有 的 心脏 表现 和 同一 征 生 物 阳 性 血 培 养 再 
二 维 超声 心动 图 发 现 八 生物 的 存在 都 有 助 于 诊断 。 血 培养 ” 现 称 为 再 感染 或 由 不 同 的 细菌 或 真菌 引起 者 。 再 感染 的 病 
党 阳性 。 者 多 浴血 强攻 国 性 side 移 率 高 于 初 发 者 。 

或 染 的 可 能 。PVE 的 致 病 f 


六 前 已 


不 够 充分 .增加 了 细菌 





















来 自 医 旗下 容易 具有 曾 药 竹 . 


【不 同 病 原 菌 IE 的 特点 】 
(二 ) 右 侧 心脏 下 ”见于 左 向 右 分 流 关 











的 各 种 先天 性 心 


















脏 病 ,和 空间 所 纺 损 ; 法 洛 四 联 证 .主动 脉 实 瘤 破 裂 . 马 方 综 
合 征 等 ,其 中 室 间隔 缺损 最 为 多 见 ; 接 受 心脏 创伤 性 检查 、 
人 工 心 脏 起 搏 器、 心脏 转 复 除 关 器 等 电极 植 人 、 先 天 性 心脏 永 六 和 二 尖 闻 反 





病 封 墙 术 后 、 廊 脉 置 管 以 及 慢性 透析 等 。 凌 生物 多 位 于 三 es 
用 肺动脉 其 以 及 起 搏 导线 上 。 中 有 
党 为 货 生 物 碎 沙 造成 肺动脉 栓塞 .引起 肺 部 [三 ) 肠 球 菌 性 IE 多 见于 前 列 腺 和 泌尿 生殖 道 感 ; 


症 、 肺 动脉 分 支 败血症 性 动脉 炎 和 细菌 性 肺 梗死 。 金 葡 ”的 患者 , 它 对 心脏 为 膜 的 破坏 性 大 ,多 有 了 明显 的 杂音 .但 党 























曾 引 起 者 ,梗死 部 位 可 转变 为 肺 脓肿 。 累 及 肺 部 为 该 类 患 亚 急性 的 形式 出 现 。 
痢 风 转 征 ， et 见证 状 为 咳嗽 .多 痰 ,咯血 ,胸膜 炎 性 胸 (三 ) 革 兰 阴性 细菌 性 IE ” 革 兰 阴性 苘 是 肠 道 和 咽 崩 







闭 不 全 的 杂音 .此 收缩 。” 常 居 菌 群 ,可 引起 亚 
昆 淆 或 被 误 认为 条 、 哮 血 杆 菌 、 放 线 杆 菌 等 。 
Ee 





单 胞 菌 、 肠 杆 
临床 特点 为 歼 生 物 大 .全 身 栓 





lL。 可 有 三 尖 
杂音 短促 且 轻 ,很 荣 和 , 易 与 呼 鹃 性 
I 人 

须 动 思 





















心 胜 手术 后 .也 见于 
a 1 剂 或 给 

#4 胞 效 江 
全 塞 的 发 











(四 ) 真菌 性 正 约 50※ 发 生 于 
音 。 心 及 扩大 或 右 心 于 a 见 。 : 塞 者 长 时 间 静 脉 内 应 用 广 谱 抗 生 素 、 激 
胸部 X 两 肺 多 发 性 片段 状 阴影 。 多 排 蛛 旋 CT 吨 外 营养 者 。 致 病菌 多 为 白色 
动脉 显 人 询 诊 肺 栓 蹇 的 手段 。 肺 脓肿 或 坏死 性 有些 炎 还 和 等。 真菌 性 心 内 膜 炎 多 起 病友 
可 导致 脓 气 胸 。 超 下 1 效 生 物 大 而 用 ,容易 脱落 ,造成 | 服 到 用 
湾 肛 上 和 起 撞 器 电极 导线 上 的 次 生 物 。 死 因 主 要 a Ce 
作 的 败血症 性 肺动脉 丛 赛 引 起 的 呼吸 容 迫 综合 征 ,不 能 控 

制 的 败血症 、 












fe 中 



























0 ee 


| 牛 EF 损害 。 有 感染 











重 右 心 误 喝 和 左 侧 谤 蜡 问 时 受 崇 。 

(三 ) 静脉 注射 药物 成 瘾 者 的 下 ”吸毒 已 成 为 世界 性 
问题 ,在 美国 约 25 兴 的 下 患者 为 这 些 静 脉 注射 药物 有 
者 (intravenous drug abuse,IVDA)?。 劣 质 的 药品 :不济 | 
注射 用 水 ,注射 用 具 和 配制 过 程 ,长 期 的 反复 多 次 注入 含 时 
料 物 质 并 污染 的 细菌 液体 ,可 引起 三 尖 凑 内 腊 的 损伤 和 感 【辅助 检查 了 
染 TE 也 可 单独 累及 二 兴 






ns 
迟 束 :了 阅 可 | 起 丈 







散 性 血管 内 凝血 。 









主动 脉 注 和 同时 (一 ) 血 培养 约 75 
ms 心 侧 心 淤 噶 (铜绿 假 单 胞 菌 所 致 ; 。 部 分 患者 为 避 。” 血 培养 是 诊断 本 病 的 最 直 
院 而 蒋 脉 滥用 抗生素 可 引起 耐 药 菌 性 心 内 膜 炎 , 如 而 症 是 否 持 绢 由 
的 金 葡 菌 和 铜绿 假 单 胞 心 内 膜 炎 , 约 在 8 党 的 取 2~3 个 血 标 本, 亚 
忠 考 中 可 分 离 到 一 个 以 上 的 敏 病 菌 。 由 多 个 敏 病 菌 引起 的 。 3 一 + 个 血 标本 。 先 
正点 者 , 约 70% 是 1VDA。 与 IVDA 相关 的 正 预后 良好 ， 到 血 : 
- 率 总 共 不 到 10%。 这 可 能 是 由 于 三 尖 汰 病 的 预后 较 。 温 又 天 让 次 取 和 而 10 一 15ml 并 更 
玫 以 及 IVDA 的 年 龄 比 其 少年 龄 小 。 皮肤 严格 消毒 .应 用 抗生素 治疗 . 


一 855 时 痢 血 培 养 阴性 。 阳 性 
iE 据 . 击 卫 还 可 以 随访 菌 血 
1~2 小 时 内 抽 
前 ey 讨 采 集 







































第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





re entntt een anes tpreh 

要 求 常规 作 需 氧 和 厌 氧 菌 培养 。 在 人 工 凑 膜 置换 , 较 长 
加 留置 静脉 插 管 、 导 尿 管 有 药 癌 者 ,应 加 做 真菌 培养 。 如 
和 培养 阴性 患者 ,更 应 加 强 对 真菌 的 培养 。 观 察 时 间 至 少 2 
周 , 当 培养 结果 阴性 时 应 保持 到 3 周 ,确诊 必须 2 次 以 上 血 















































音 养 阳性 。 动 脉 血 培养 阳性 率 并 不 高 于 静脉 血 。 罕 见 情况 
下 ' 血 培养 阴性 患者 ,骨髓 培养 可 阳性 。 阳 性 者 应 作 各 种 抗 





生 素 单独 或 联合 的 药物 敏感 试验 ,以 便 指导 治疗 

(二 ) 常规 临床 检验 ”红细胞 和 血红 蛋白 降低 。 倡 
有 溶血 现象 。 白 细胞 计数 在 无 并 发 症 的 患者 可 正常 或 轻 度 
增高 ,有 时 可 见 到 核 左 移 。 红 细胞 沉降 率 大 多 增 快 。 半 数 
以 上 患者 可 出 现 蛋 自 尿 和 镜 下 血尿 。 在 并 发 急性 肾 小 球 肾 
炎 、 问 质 性 肾炎 或 大 的 肾 梗死 时 ,可 出 现 肉 眼 血尿 , 脓 尿 以 
发 血尿 来 所 和 肌 栈 增高 。 肠 球菌 性 和 爹 葡 菌 性 心 内 膜 炎 党 
可 导致 菌 尿 症 ,因此 作 尿 培养 也 有 助 于 诊断 。 

三) 心电图 检查 “一般 无 特异 性 。 在 并 发 栓塞 性 心 
肌 模 死心 包 炎 时 可 显示 特征 性 改变 。 在 伴 有 室 间隔 肪 种 
或 注 环 脓肿 时 可 出 现 不 全 性 或 完全 性 房 室 传导 阻 灌 . 束 支 
传导 阻 兆 或 室 性 期 前 收缩 。 颅 内 区 性 动脉 痪 破裂 ,可 出 现 
“神经 2 性 ”的 工 波 改变 

四 ) 放射 影像 学 检查 胸部 义 线 检查 仅 对 并 发 症 如 

心力 有 谢 模 死 的 诊断 有 帮助 ,发 现 人 工 汰 腊 有 异常 揪 动 

或 移 位 时 ,提示 可 能 合并 感染 性 心 内 膜 炎 。 螺旋 CT 或 磁 

共振 显 像 (MRID 对 怀疑 肺 栓塞 或 有 较 大 的 主动 脉 泪 周 脓肿 
患者 有 助 于 诊断 。 

(五 ) 超声 心动 图 检查 ”能 探测 到 获 生 物 所 在 部位 、 大 

小 、 ik 区 态 .村 血 培养 阴性 患者 的 检查 很 有 诊断 价值 。 

经 食管 心动 图 (transesophageal echocardiogram， ‘TEDY 


ee I io 查 (TTE), 检 出 率 达 
90%» 


有 山王; 
况 , 了 解 人 工 机 # 
发 症 , 以 及 
项 后 和 确定 


绍 上 


趋 声 心 动 图 检查 适应 





























箱 。 
























超声 心动 图 还 
测 器 膜 人 破 坏 的 情 
RK 和 的 状况 ,各 种 化 月 性 心 内 并 
i 的 严 ; 亚 和 ! 庶 和 左 心室 功能 ,可 作为 判断 





9 一 昌 怀 能 是 着 有 下 可 能 ， 


表 16-13-1 


感染 性 心 内 膜 炎 Duke 计 


首选 TIE, 应 尽早 检查 ( 工 类 推荐 ,B 级 证 据 ); 四 高 度 怀 
疑 正 而 TIE 正 常 时 ,推荐 TEE( 了 I 类 推荐 ,B 级 证 据 ); 
@TTE/TEE 阴性 但 临床 仍 高 度 怀 疑 正 考 ,应 在 7 一 10 天 
后 再 行 TTE/TEE 检查 (1 工 类 推荐 .B 级 证 据 );@@ 正 治疗 
中 一 旦 怀疑 出 现 新 并 发 症 ( 新 杂音 、 栓 塞 、 持续 发 热 ,心力 误 
竭 .脓肿 、 房 室 传导 阻 滞 ) ,应 立即 重复 TTE/TEE 检查 (了 
类 推荐 ,B 级 证 据 );@ 抗 生 素 治疗 结束 时 ,+ 荐 TTE 检查 
以 评价 心脏 和 凑 膜 的 形态 学 及 功能 (I 工 类 推荐 ,C 级 证 据 )。 

诊断 正 的 超声 心动 图 主要 标准 是 : 袭 生物 、 肤 有 中 、 人 工 瘀 膜 
型 开 ( 辩 周 漏 伴 或 不 伴 汰 膜 的 播 摆 运 动 )。 

(六 ) 血清 免疫 学 检查 常 显示 免疫 功能 的 应 激 和 炎 
症 反应 。 约 有 90% 患 者 的 循环 :免疫 复合 物 CCIC) 阳 性 , 且 常 
在 10pg/ml 以 上 ; 比 无 下 的 败血症 患 i 鉴别 论 诊断 的 
价值 。 pti 染 2” 

应 和 补体 结合 试验 。 金 黄色 葡 欧 球菌 的 胞 他 哮 酸 抗体 测定 多 和 







































【诊断 与 鉴别 诊断 】 







由 于 本 病 的 "经典" 临床 表现 已 不 常见 ,有 些 症状 和 体 
征 在 病程 晚期 才 出 现 ,患者 多 曾 接受 过 搞 了 和 细菌 
学 检查 技术 上 的 受 限 ,给 早期 诊断 带 来 困难 。 主 张 对 吊 


先天 性 心血 管 畸形 ~、 人工 注 膜 置换 术 和 安 
搏 器 的 患者 ,有 不 明 原 因 发 热 达 1 周 以 上 ,应 怀疑 本 病 的 可 
能 ,并 立即 作 血 培养 ,如 兼 有 贫血 .周转 栓塞 现 象 和 杂音 1 
现 ,应 考虑 本 病 的 诊断 。 临 床上 反复 短期 使 用 抗 生 迷 ， 
时 常 反复 ， "大 在 六 腊 杂 音 的 全 者 ,应 忱 本 病 的 可 能 。 
:心力 衰 竟 ,卒中 , 竣 痪 , 周 图 
性 阻塞 和 流 膜 的 移 位 , 撕 脱 等 
< 反复 发 作 , 继 而 肝 大 . 轻 度 
后 出 现 进行 性 肾 功 能 衰竭 的 患者 邮 使 天 心脏 杂 
音 , 亦 应 考虑 有 右 侧 心脏 IE 的 可 能 。 
1994 年 Durack 等 将 Beth lsrael 标准 中 重要 的 诊断 依据 
和 经 胸 ,经 食管 超声 所 见 相 结合 提出 了 一 个 新 的 标准 (Duke 
标准 )。Duke 诊断 标准 的 特 达 99% ,做 感 性 为 80% 左 
在。 以 后 又 有 包括 Duke 大 提出 了 修改 的 建议 
( 表 16-13-1, 表 16-13-2)。 目 前 我 国 尚 无 类 似 疹 断 标准 。 





















依 断 标准 





或 心 内 脓肿 进行 培 : 
内 脓肿 有 活动 性 心 内 膜 炎 改 变 





组 织 学 证 实 有 细菌 或 


星 ,或 1 项 主要 标准 十 3 项 次 要 标准 ,或 5 项 次 要 标准 








内 膜 炎 


1 项 次 要 标准 或 3 项 次 要 标准 :有 心 内 蚊 炎 的 表现 ,但 不 明确 , 且 又 不 能 排除 


SE: “ 心 内 膜 炎 ? 竹 状 完全 
现 感染 性 心 内 膜 炎 证 据 








第 十 三 章 ”感染 性 心 内 膜 炎 
表 16-13-2 感染 性 心 内 膜 炎 临床 诊断 标准 








主要 标准 
1. 感染 性 心 内 膜 炎 血 培养 阳性 
A. 两 次 不 同时 间 血 培养 标本 出 现 同一 典型 的 致 感染 性 心 内 膜 炎 微 生物 
(1) 草绿 色 链 球菌 " ,和 牛 链球 菌 ,HACEK 属 ,或 
(2) 社区 获得 性 金 葡 菌 或 肠 球菌 而 无 原 发 感染 灶 , 或 
B. 与 感染 性 心 内 膜 炎 相 一 致 的 微生物 血 培养 持续 阳性 .包括 
(1) 两 次 至 少 间隔 之 12 小 时 的 血 培养 阳性 .或 
(2) 所 有 3 次 ,或 宕 4 次 血 培养 中 的 大 多 数 (首次 和 最 后 一 次 血 培 养 时 间 间 隔 宇 1 小 时 ) 
2. 心 内 膜 受累 的 证 据 (符合 以 下 至 少 一 项 标准 ) 
A. 感染 性 心 内 膜 炎 超声 心动 图 阳性 表现 ,包括 : 
(1) 在 辩 膜 或 其 支持 结构 上 .或 辩 膜 反 流 路 径 上 ,或 在 医 源 性 植 人 装置 上 出 现 可 移动 的 物质 而 不 能 用 其 他 解剖 
上 的 原因 解释 
(2) 脓肿 
(3) 人 工 软 的 新 的 部 分 可 开 
B. 新 出 现 淤 膜 反 流 (增强 或 改变 了 原来 不 明显 的 杂音 ) 
次 要 标准 
. 易 患 因素 “既往 有 心脏 病史 或 静脉 药物 成 妆 者 
发热” 体温 宇 38'C 
血管 征象 ”主要 动脉 栓塞 , 脓 毒 性 肺 梗死 .真菌 性 动脉 瘤 、 鼎 内出血 、 结 膜 出 血 、Janeway 结 
:免疫 系统 表现 大 省 阳性 
: 微生物 学 证 据 ” 血 培养 阳性 但 不 符合 上 述 主 


. 超声 心动 图 表现 “发 现 符合 感染 性 心 内 膜 炎 表 现 ,但 不 具备 上 
异 商 株 





































































Do 和 wi 












: 现 而 心脏 体征 轻微 者 须 与 伤寒 ,结核 、 一 般 选 择 大 剂 最 的 青 钴 素 类 、 链 

窗 、 胶 原 组 织 疾病 等 鉴别 。 以 神经 或 精神 菌 剂 ,并 维持 血 中 有 效 杀 菌 浓度 。 , 
岗 考 .在 老年 人 中 应 注意 与 脑 动 脉 硬化 所 致 ”感染 ,减少 复发 的 危险 。 抑 菌 剂 和 杀菌 Re 用 有 隐 
脑 血 栓 形成 、 脑 出 血 及 精神 改变 相 鉴别 。 在 风湿 性 心 些 病 可 获得 良好 的 疗效 ,疗效 取决 于 致 病菌 关 
基础 上 病 , 经 足 明 抗 生 素 治疗 而 热 不 退 , 心 力 衰 章 不 j 敏 选择 药物 。 有 条 :人 四 本 外 和 





















见 好 转 , 应 怀疑 合并 风湿 活动 的 可 能 。 发 热心 脏 杂 音 、 栓 。 ”内 测定 患者 血清 中 抗生素 的 最 小 杀菌 浓度 ， 贞 在 而 

ep 1 小 时 抽 血 ,然后 按照 杀菌 剂 的 血清 稀释 水 平 bh : 8 时 
测定 的 最 小 杀菌 浓度 给 予 抗生素 

【治疗 ] 对 省 似 本 病 的 加 者 ,在 连续 送 血 培 状 后 ,立即 区 及 给 了 





及 早 治疗 可 以 提高 治愈 率 , 但 在 应 用 抗 4 全 区 900 人 全 人 间 与 区 基本 背 类 抗 旨 玉 
抽取 足够 的 血 培养 ,根据 病情 的 轻重 推迟 抗生素 治疗 用 。 若 治疗 3 天 发 热 不 退 ,应 加 大 青 上 G 剂 电 至 wy 
率 和 预后 。 而 明确 病 ” U 以 上 静脉 滴 注 ,如 疗效 良好 ,可 维持 6 周 ， 应 用 大 剂 星 青 





























时 乃至 1 一 2 天 ,并 不 影响 本 病 的 治愈 率 

原 体 , 采 最 有 效 的 抗 生 索 是 治 低 本 病 最 根本 的 四 过 性 素 G 时 ,应 i 疹 液 中 的 浓度 ,过 高 时 可 致 神经 毒性 
本 病 的 治疗 经 历 了 两 次 大 的 进展 。 一 是 抗生素 的 应 。 表现 ,如 肌 阵 窜 、 反 射 亢进 、 惊 左 和 芽 迷 。 此 时 ,1 与 本 

用 ,二 是 外 科 手 术 的 治 六 病 的 神经 系统 表现 相 鉴别 ,以 免 误 诊 为 本 病 的 进步 发 展 





(一 ) 药物 治疗 i 来 治疗 是 治疗 本 病 最 主要 的 手 而 增加 抗生素 剂 瑟 ,造成 死亡 。 如 疗效 欠 作 宣 政 用 其 他 抗 
备 床 研究 资料 pt 素 治 疗 4 一 6 六 | 以 合 生 素 .如 半 合 成 表露 素 。 莱 哗 西 林 (oxacillin) , 阿 竟 西 休 ( 号 
:减少 30 光 ~ 氢 蔷 彰 ,amoxycillin), We 西 有 鼎 钳 索 ,pbip 
在 于 本 前 合用 有 站 的 扩 生 sacillind Gla ds 
的 扩散 。 
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yl 








疗 的 疗 培养 获得 阳性 ,可 很 据 未 的 种 类 
和 谭 圾 。 计时 


ep es 1 将 本 尘 素 


了 


La 


第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





Wr G 钾 盐 日 间作 缓慢 静脉 滴 注 (青霉素 G 钾 盐 每 100 万 U 含 。 是 怀疑 并 发 脑膜 炎 者 。 
Wl 羡 


由 人 全 smmmol/L, 当 子 以 要 大 最 时 应 如 印 的 发 生 ) 同 真菌 引起 者 病死 率 高 达 830 六 一 100% ,药物 治 
国人 时 辅 以 夜间 肌 注 。 。 





您 极为 





Wt 


最 近 报 道 揭示 越 来 越 多 的 血 培养 获得 的 草绿 色 链球 菌 
对 青 每 素 耐 药 , 对 青霉素 敏感 的 绿色 链球 菌 可 选用 青霉素 
或 头孢 曲 松 (ceftriaxone) , 对 青 答 素 敏感 性 差 者 宜 加 用 和 氨 
苷 类 抗生素 ， 如 庆 大 才 素 (gentamycin) I2 万 一 24 万 
U/d: 妥 布 霉 素 (tobramycin) 3 一 5mg/(kg. dd) 或 阿 米 卡 星 
《本 胺 卡 那 霉 素 )1g/d。 青 每 素 是 属 细胞 壁 抑制 剂 类 ,和 所 
基 糖 此 类 药物 合用 ， 比 单独 应 用 青霉素 更 有 效 。 

肠 球 菌 引起 者 对 青霉素 G 的 敏感 性 较 
万 一 3000 万 U/d。 因 而 宜 首选 氛 共 西林 ( 贫 
Picillin)6~12g/d 或 万 古 每 素 和 氨基 糖 昔 类 抗生素 联合 应 
用 ,疗程 6 周 。 对 万 古 短 素 耐 药 的 菌株 ,可 选用 将 考 拉 宁 。 
新 药 夺 奴 普 丁 (quinupristin) \ 达 福 普 汀 (dalfopristin) \ 利 奈 
唑 胺 (linezolid) ` 达 托 答 素 (daptomycin) 。 
金黄 色 葡萄 球菌 引起 者 若非 耐 青 短 素 酶 的 菌株 , 仍 选 
用 青霉素 G 治疗 ,1000 万 一 2000 万 U/d 和 氨基 粮 
合 应 用 。 耐 青 答 素 酶 菌株 所 致 者 可 选用 第 一 代 头孢 做 
和 各 种 抗 青霉素 酶 的 青霉素 ,如 葵 唑 西林 (Coxacillin) 等 。 甲 
氧 西林 耐 药 菌株 (MRSA) 所 致 者 应 选用 万 古 短 崇 、 利 福 平 
及 磷 i 业 联 合 ,万 古 霉 素 无 效 时 应 改 为 替 考 拉 宁 。 治疗 过 
程 中 应 仔细 地 检查 是 否 有 必须 处 理 的 转移 病灶 或 脓肿 , 避 
免 细菌 从 这 些 
球菌 也 有 不 同 耐 药 性 ,可 参照 
革 兰 阴性 杆菌 引起 者 高 ,但 在 本 病 较 少 见 。 一 
般 以 8 内 酰胺 类 和 氨基 糖 葵 : j 物 联合 应 用 。 可 根据 药 敏 
选用 第 三 代 头孢 菌 素 , 如 头孢 哌 酮 ( 先锋 必 , cefoperazone)4~ 
8g/d, 头 孢 吵 膨 (cefotaxime) 6 一 l2g/d; 头 孢 曲 松 ( 菌 必 认 

















宕 用 2000 

































ceftriaxone)2~4g/d。 也 可 用 氨 苇 表 短 类 和 氨基 业 作 类 联名 
应 用 ， 





钢 绿 假 单 胞 菌 引 起 者 可 选用 大 剂 尼 妥 布 短 素 [ 
(kg。d) ,每 日 一 次 肌 为 或 静脉 给 药 ] ,保持 峰 浓 有 
度 分 别 在 15~20pg/ml 和 一 2pg/ml, 联 合 足 旺 的 广 谱 的 理 
短 来 [例如 ;将 卡 西 林 (ticarcillin) ` 哌 拉 西 林 (piperacillin) 、 
阿 洛 西林 (azlocillin) 


(cefepimey) 


党 





` 头 孢 他 啶 (ceftazidime)、 头 抱 吡 膨 
亚 胺 培 南 ( imipenem) 至 少 6 一 8 周 。 











药物 。 厌 氧 菌 
灵 )1.5~2g/d, 分 3 次 浪 脉 滴 注 ,或 头孢 西 本 (cefoxitin)4 一 
8g'd。 也 可 选用 头孢 哌 天 (对 厌 氧 菌 届 中 的 弱 拟 杆 奖 无 
效 )。 








敏感 性 之 前 


1584 


罕见 ,应 在 抗 真 菌 治疗 期 间 早期 手术 切除 受累 的 瓣膜 组 织 ， 
尤其 是 真菌 性 的 PVE, 且 术 后 继续 抗 真 i 治疗 才 有 可 能 提 
供 治 僵 的 机 会 。 药 物 治疗 以 两 性 每 素 BCamphotericin B) 
为 优 ,0. Img/(kg* 由 开始 ,逐步 增加 至 lmg/(kg* 中 ) .总 
剂 显 1.5 一 3g。 两 性 3 的 毒性 较 大 ,可 引起 发 热 、 头 
痛 、 胃 肠 道 反应 、 血 检 性 更 脉 炎 和 肾 功 能 损害 以 及 神经 和 精 
神 方面 的 改变 。 所 康 哄 (fluconazole) 和 握 胞 喀 喧 (5-FC， 
flurocytosine) 是 毒 低 的 抗 真 菌 药物 ， 单独 使 用 仅 有 抑 
菌 作用 ,如 与 两 性 喜 素 B 合 并 应 用 ,可 增强 杀 真 菌 作用 ， 减 
为 150mg/(kg，" d) , 肠 康 
注 。 
立 克 次 体 心 内 膜 炎 可 选用 四 环 素 2g/d 静脉 给 药 , 治 疗 
6 周 。 对 临床 高 度 怀疑 本 病 .而 血 培养 反复 阴性 者 ,可 凭 经 
,选用 大 剂量 






























诛 体 、 立 克 次 体 引起 的 感染 。 若 无 效 , 改 用 其 他 杀菌 剂 药 
物 , 如 万 古 每 素 和 头孢 菌 素 。 

下 复发 时 ,应 再 治疗 , 且 疗 程 宜 适当 延长 。 

(二 ) 手术 治疗 尽管 抗生素 治疗 方案 已 使 本 病 顶 后 
改观 ,但 手术 治疗 去 除 感染 组 织 饮 复 辩 膜 功能 或 置换 六 膜 ， 
可 使 死亡 率 进一步 下 降 , 尤 其 在 伴 有 心力 衰竭 者 中 ,死亡 率 
降低 更 为 明显 。 正 确 判 断 外 科 手 术 的 安全 性 和 最 佳 手术 时 
机 ,索要 心 胜 内 科 、 外 科 以 E 科 医师 共同 作出 选 撑 。 导 
期 手术 的 适应 证 是 :心力 衰竭 .感染 不 能 控制 (真菌 性 和 搞 
生 素 耐 药 的 革 兰 阴性 杆菌 心 内 膜 炎 )、\ 预 防 栓 赛 。 早 期 手术 
可 分 为 急诊 (24 小 时 内 ) ,次 急诊 ( 几 天 内 ) 和 择期 手术 ( 搞 
生 素 治 疗 1 一 2 周 后 ) 。 


















PVE 病死 率 较 自然 次 膜 心 内 膜 炎 为 高 。 单 用 抗 
疗 的 PVE 死亡 率 为 60%, 采 用 抗 生 迷 加 人工 匆 膜 
匆 至 40% 左 碳 。 早 期 PVE 致 病菌 大 多 侵袭 力 强 ， 













E PVE 内 科 药 物 治疗 仅 作为 外 各 
,应 早期 作 再 换 湾 术 。 例 药 的 革 兰 阴性 杆 测 
功能 失调 所 敏 中 、 重 
由 物 注 膜 的 白 列 及 六 
淋 . 反 复 周 围 栓塞 ， 
染 活动 期 间 手 术 












Btn 





“和 新 的 传导 阻 滞 出 现 、 顽 固 
者 应 考虑 更 换 感染 的 人 工 辩 。 为 了 降低 4 
后 的 残余 术 后 应 持续 使 用 抗生素 4 一 6 周 。 
IE 主张 手术 取出 感染 的 电极 导线 (少数 使 
用 牵引 的 方法 有 效 ), 术 前 尽 可 能 延长 抗生素 治疗 的 时 间 。 
总 死亡 率 约 24%%。 
绝 大 多 数 右 侧 心脏 IE 的 药物 治疗 可 有 效 ,同时 由 于 右 
心室 对 三 2 




















般 不 考虑 手术 治疗 。 对 内 科 治 
伴 有 铜绿 假 单 胞 菌 和 真菌 感染 者 














〖 预 防 】 

由 于 急性 下 的 高 度 危 
恰当 的 预防 及 
伤 性 操作 的 相关 蕴 
新 近 认 为 IE 与 ， 

系 .而 不 源 于 牙科 、 胃 肠 道 以 及 泌尿 道 操作 所 致 的 菌 血 
症 。 预 防 措施 仪 可 防止 极 少 部 分 患者 发 生 正 . 瑟 抗 生 素 相 


















表 16-13-3” 极 高 危 患 者 进 


i 感染 性 心 内 膜 炎 


关 的 不 良 反 应 的 风险 大 于 预防 性 应 用 抗生素 的 益 
保持 良好 的 口腔 健康 和 卫生 的 重 a 










处 : 强调 | 











作 或 插 和 人 静脉 导 匀 | 
比 预 防 应 用 抗生素 来 降低 正 的 风险 更 为 


的 高 危 患者 ,例如 :以 往 有 下 史 者 
红 轩 换洗 ;先天 性 4 





j: 心 病 
3). 陪 危 串 





作 开 始 前 30 一 60 分 钟 使 用 一 
古林, 成 人 2g. 儿童 50mg'kg 口服 或 静脉 ey 本 FE 
述 药 物 过 敏 者 ,可 用 克 林 窒 来 .成 人 600mg. 儿童 20mg 
kg .口服 或 静脉 滴 注 。 






次 抗生素 














进行 高 危 操 作 时 推荐 抗生素 预防 IE 的 心脏 情况 





推 “大 


推荐 级 别 。 证 据 水 平 









































抗 生 才 用 于 机 IE | Ia 6 
2. 既往 有 下 ng 
3. 先天 性 心脏 病 的 患者 ”@ 发 绀 型 先天 性 心脏 病 , 未 经 手术 修复 或 有 残留 缺损 ,姑息 性 
分 流 或 通道 ， @ 先 天 性 心脏 病 采 用 人 工 材 料 ( 经 手术 植 人 或 经 皮 导 管 技术 植 入 ) 完 全 修 
复 后 6 个 月 内 ;四 人 工 材料 和 装置 的 植 入 部 位 持续 存在 残留 缺损 
其 他 才 隐 闪 或 先天 性 心肝 病 起 者 不 再 推 着 使 用 抗生素 预防 下 入 
表 16-13-4 ， 极 高 危 患者 根据 操作 类 型 的 危险 程度 推荐 抗生素 预防 IE 
推 荐 推荐 类 别 证 据 水 平 
1. 仅 在 下 列 情况 下 考虑 使 用 抗生素 预防 “涉及 此 出 或 牙根 尖 周 围 组 织 的 手术 Ia 多 
或 岩 要 口 蜂 黏 旷 穿 孔 的 操作 
2 : 荐 使 用 抗生素 预防 和 级 的 局 部 麻醉 注射 . 拆 线 , 牙 的 Lu 让 
X 线 从 > 查 . 放 置 或 调整 可 移动 的 义 上 基 复 或 正 牙 的 器 具 或 支架 ,乳牙 脱落 或 
中 展 及 口 用 秋 蜡 损伤 后 也 不 推荐 抗生素 了 
呼吸 道 操作 :抗生素 项 防 不 推 荐 用 于 呼吸 道 操作 ,包括 支气管 馆 或 喉 镜 检查 .经典 机 © 





或 气管 内 插 管 


9 扬 道 或 泌尿 生 钨 器 操作 :抗生素 预防 不 推 
二 从 


皮肤 和 软组织 : 





:用 于 骨 镜 、 肠 镁 、 膀 胱 镜 


抗生素 预防 不 推荐 用 于 任何 皮肤 和 软组织 操 


镜 或 经 食管 超 I 他 


作 焉 他 
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第 十 四 章 


心肌 炎 是 由 各 种 病原 菌 感染 引发 心肌 细胞 心 内 膜 、 心 
外 障 的 炎症 反 应 。 心 肌 炎 的 组 织 病理 学 改变 可 呈 局 限 性 或 
弥散 性, 散心 肌 炎 的 临床 症状 与 体征 不 具 特 异性 ,其 病原 学 
证 据 常常 依 其 于 心 外 发 现 , 户 解 组 织 中 病原 学 检测 最 为 
特异 。 











第 一 革 ”病毒 性 心肌 炎 

病毒 性 心肌 炎 (viral myocarditis, VMC) 系 由 病毒 3 
所 致 的 局 限 性 或 弥散 性 心 肌 炎 性 病变 。 大 多 数 可 以 自 僵 . 
部 分 可 迁延 而 遗留 有 各 种 心律 失常 ,少数 可 演变 为 扩张 型 
心肌 病 (dilated cardiomyopathy, DCM) .导致 心 力 训 竟 甚 至 
心 源 性 狂 死 . 








【流行 病 学 】 

VMC 可 发 生 在 婴 幼 儿 到 老年 人 各 个 年 龄 段 ,以 儿童 
和 和 40 岁 以 下 的 成 年 人 居多 35% 的 患者 在 10 一 30 噶 。 
披 认 为 男性 略 高 于 女性 。 发 病 一 役 以 划 季 最 多 ,可 能 与 肠 






道 流行 多 见于 夏秋 季 有 关 。 但 在 1 生 条 件 较 差 , 气 
俱 温 湿地 区 常 有 肠 道 病毒 












为 散发 ,少数 有 小 范围 暴发 流行 . 我 
生 小 范围 VMC 暴发 流行 .其 
3. 6%。 








【病原 学 】 

儿 乎 所 有 的 人 类 
其 中 以 和 何 萨 奇 BB 组 
之 一; 丘 细 胞 六 
感 病 虚 . 徽 小 病毒 及 妥 有 
肝炎 靖江 及 HIV 的 


均 可 累及 心脏 ,引起 VMC， 
常见 ;人 类 腺 也 被 认为 是 重 

j EB 病毒 ,流感 和 兽 流 
病毒 也 占 少 三 比 例 。 此 外 , 丙 型 
了 心肌 疾病 的 发 后 也 有 关联 








〖 发 病 机 制 ] 
VMC 的 发 锋 机 制 月 前 仍 不 上 分 清楚 .大 多 数 癸 究 认 


多 和 有 


为 急性 期 嗜 心肌 病毒 的 直接 损伤 及 随后 发 生 的 免疫 损伤 是 
VMC 发 生发 展 的 主要 机 制 。 
(一 ) 病毒 的 直接 作用 
可 经 血液 进入 心肌 :急性 期 病毒 大 量 在 宿主 心肌 细胞 中 
制 ,直接 导致 心肌 细胞 损伤 .坏死 和 凋 亡 。 
(二 ) 病毒 介 导 的 免疫 损伤 作用 ”病毒 感染 形成 抗 病 
毒 免疫 在 清除 病毒 的 同时 本 身 也 损伤 了 心肌 细胞 ,但 毕 况 
清除 了 病毒 ,终止 了 病毒 对 心肌 的 损害 ,从 而 使 绝 大 部 分 心 
肌 组 织 得 以 保存 , 故 大 部 分 急性 VMC 具有 自 限 性 。 然 而 ， 
当 病 毒 与 心肌 组 织 存在 共同 的 抗原 或 免疫 介 时 的 心肌 细胞 
损害 ,使 一 些 自身 抗原 如 心肌 肌 北 蛋白 暴露 或 释放 时 .通过 
激活 自身 反应 本 细胞 和 诱导 抗 心 肌 自身 抗体 产生 化 心肌 
组 织 慢性 持续 损伤 形成 慢性 心肌 炎 ,其 至 演变 成 DCM。 





病毒 经 肠 道 或 呼吸 道 感染 后 ， 


油 





1 
! 




































者 肉眼 见 心 肌 松弛 , 呈 灰 色 或 黄色 心 腔 扩 
轻 者 在 大 体检 查 时 无 发 现 , 仪 在 好 微 镜 下 表现 
为 心肌 纤维 之 间 与 血管 四 周 的 结缔 组 织 中 单 核 细胞 溉 润 。 
心肌 细胞 可 有 这 或 坏死 病变 如 在 心包 下 则 可 合 
并 心包 炎 , 成 为 病毒 性 心包 心肌 炎 ， 病变 可 涉及 心肌 与 间 
质 ,也 可 涉及 心脏 的 起 搏 与 传导 系统 ,成 为 心律 失常 的 发 病 


基础 。 病毒 的 毒 力 越 强 ,病变 范围 越 广 。 


大 。 病 变 较 






【临床 表现 】 
取决 于 病变 的 广泛 程度 与 部 位 。 轻 者 几 无 症状 , 重 者 
可 至 独 死 。 
(一 ) 症状 ”多数 患者 在 发 病 前 有 发 热 全 身 酸痛 , 啊 
十。 临床 上 诊 
为 主诉 或 首 见 症状 , 圭 


诉 胸 问心 前 区 隐痛 , 心 居 、 乏 力 、 












断 的 VMC 90 中 左右 以 心律 
中 少数 患者 可 出 此 而 发 生菜 硫 
斯 综合 征 。 补 少数 患者 起 病 后 发 展 迅 速 .出 现 心力 误 况 或 
心 源 性 休克 。 
(二 ) 体征 
1 心脏 增 大 





轻 普 心 界 不 增 大 :到 可 暂时 性 心 界 增 





大 ,不 久 即 恢复 。 心 脏 增 大 显著 者 反映 心肌 炎症 范围 广泛 
2. 心率 改变 心 
慢 , 均 为 VMC 的 可 疑 f 
3. 心音 改变 心 一 心音 可 减低 或 分 裂 。 心 音 
呈 胎 心 样 。 心 包 摩擦 音 反映 有 心包 炎 存 在 。 
4. 杂音 ， 心 尖 区 可 能 有 收缩 期 吹风 样 杂音 或 舒张 期 
杂音 ,前 者 为 发 热 .贫血 , 心 腔 扩 大 所 致 ,后 者 因 左 心室 扩大 


速 与 体温 不 相称 .或 心率 










造成 的 相对 性 罕 。 杂 音响 度 都 不 超过 3 级 .病情 
好 转 后 可 消失 。 


5. 心律 失常 ”各 种 心律 失常 都 可 出 现 ,以 房 性 与 室 性 
期 前 收缩 最 常见 ,其 次 为 房 室 传导 阻 滞 ; 此 外 .心房 变动 病 
态 窒 房 结 综合 征 均 可 出 现 。 心 健 失 常 是 造成 独 死 的 原因 
之 一 。 

6. 心力 衰竭 重症 : VMC 患者 可 出 现 急性 心力 
衰竭 ,属于 心 上 ey 衰竭 .左右 心 同时 发 生 误 站 .引起 
心 排 血 量 过 低 . 故 除 一 般 心力 衰竭 表现 外 , 易 合 并 心 源 性 
休克 。 


















【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 “白细胞 计 效 可 升 藻 ,急性 
速 , 部 分 患者 血清 心肌 标志 物 增高 ,反映 心肌 坏死 。 各 种 测 
定 项 目 中 以 心肌 肌 钙 蛋 白 I 或 TcTnleTaT) 心肌 肌 酸 激 
族 同 工 酶 (CK-MB) 的 定 忱 测定 增高 最 有 诊断 价值 

(二 ) 心电图 

1，ST-T 变化 工 波 低 平 或 倒 各 常见 ,ST 段 可 有 轻 度 
移 位 。 

2. 心律 失常 ” 除 实 性 心动 过 速 
位 心律 与 传导 阻 沾 常 见 。 房 性 、 室 
均 可 出 现 , 约 273 是 者 以 室 性 期 前 收缩 为 主要 表现 。 大 多 
数 期 前 收缩 中 A 并 行 收缩 可 ek 
自 局 ; 5 
上 性 或 室 性 心动 过 速 a es 
可 能 引起 尝 廉 。 心 记 
见 , 为 独 死 的 原因 ， 三 
分 支 传导 阻 沾 都 可 出 现 。 上 述 各 种 心律 人 
心律 失常 多 见 了 二 ,也 可 随 
造成 持久 性 的 心律 失常 。 

(三 ) 超声 心动 图 左 心室 扩 号 溉 外 显 , 可 有 收缩 或 
舒张 功能 异常 , 季 段 性 及 区 城 | 汶 异 常 心 肌 回声 及 
射 增 蝇 和 不 均匀 、 右 心室 扩张 及 运动 异常 。 

(四 ) X 线 检查 “局 灶 性 VMC 无 异 党 变化 。 
VMC 或 侣 并 心包 炎 的 是 首 心 影 增 大 ,严重 首 可 见 肺 淤血 
或 脐 水 肌 !。 
(五 ) 核 素 心肌 肥 笨 法 显 像 由 于 YMC 病变 心肌 报到 

该 来 的 能 放下 降 . Te MIBI 心肌 灌注 显 像 可 总 坟 心肌 的 




























闻 痕 形成 而 

































第 十 四 章 心 肌 炎 





血 流 灌注 情况 及 心肌 受 损 部 位 ,程度 

(六 )】 磁 共振 成 像 (MRI) 心肌 燃 时 大 所 成人 TT 加 
权 图 主要 表现 为 局 灶 性 信号 增高 .提示 心 
灶 和 水 肿 , 而 Ti 加 权 图 可 无 明显 改变 . 造影 剂 Gd-DTPA 
和 心 电 门 控 技 术 相 结合 可 显著 提高 Ti 加 权 成 像 对 心肌 损 
伤 诊断 的 敏感 性 及 可 靠 性 : 旦 较 T; 加 权 敏感 ,更 有 利于 心 
肌 炎 的 诊断 。 

(七 ) 病毒 学 检查 ”包括 从 咽 拭 子 或 业 便 或 心肌 组 织 
中 分 离 出 病毒 ,血清 中 检测 特异 性 病毒 抗体 滴 度 .从 心肌 活 
检 标 本 中 找到 特异 抗原 或 在 电镜 下 发 现 病毒 颗粒 .以 及 
PCR 技术 从 闵 便 .血清 .心肌 组 织 中 检测 病毒 RNA 等 。 


【诊断 】 
1999 年 全 国 心肌 炎 心 肌 病 专题 研讨 会 提出 的 成 人 急 
性 VMC 诊断 参考 标准 可 作为 诊 汤 本 六 
























































(一 ) 病史 与 体征 ”在 上 呼吸 道 染 
后 3 周 内 出 现 心脏 表现 .如 不 能 用 一 般 原 因 解 释 的 感染 后 


度 乏 力 、 胸 闽 、 头 昏 ( 心 排 血 量 降 
减弱 舒张 期 奔 马 4 


所 致 )、 心 尖 第 一 心音 
心脏 扩大 、` 充 血性 心 











(二 ) 上 过后 3 周 内 出 观 下 列 心 和 条 党 或 忆 国 
Ge tt 四 带 、 密 房 阻 滞 、 束 支 阻 
成 对 室 性 性 或 交界 | C 劲 

















pp. 


引 黄 个 以 上 导 联 ST 段 呈 水 平 型 或 下 斜 型 下 移 实 
0.05mV 或 ST 段 拾 高 或 出 现 异常 Q 波 。 

(三 ) 心肌 损害 的 参考 指标 
cTnT( 强 调 定量 测定 )、CK-MB 明显 增 
心 腔 扩 大 下 动 异 常 和 (或 ) 核 
室 收缩 或 舒张 功能 减弱 。 

(四 ) 病原 学 依据 ”@ 在 急性 期 从 心 内 膜 、 心 肌 、 心 包 
或 心包 穿刺 液 中 检测 出 病毒 .病毒 基 央 片段 或 病毒 重 站 抗 
务 毒 抗体 第 二 份 血 河中 同型 病毒 抗体 (如 柯 萨 奇 B 
中 和 抗体 等 ) 滴 度 较 第 一 份 血清 升 高 二 们 (2 份 血清 
也 2 周 以 上 ) 或 一 次 抗体 效 价 宇 1 : 640 者 为 阳性 ,3: 
者 为 可 疑 阳性 (车 以 1: 32 为 基础 者 则 宜 以 宇 
128 为 可 疑 阳性 ,根据 不 同 实 祭 准 作 决定 ); 


中 血清 cTnl 或 
高 。 超 声 心 动 图 示 
心 功 能 检查 证 实 左 心 






























> 


全 病毒 特 








异性 IgM 以 人 1 : 320 者 为 at S! 诊断 人 慰 准 , 需 
在 严格 质 控 条 件 下 )。 如 同时 有 血 中 脑 道 病毒 核酸 阴性 普 





更 支持 有 近期 病毒 4 
对 同时 上 共有 七 述 (一 ) 和 和 (的 号 加 加 中 任何 一 项 、 

(2 中 任何 两 项 ,在 排除 其 他 京 因 必 肌 疾 病 后 .临床 下 呆 诊 

断 急 性 YMC。 如 同时 只 有 (四 ?中 必 项 普 , 可 从 病原 等 二 全 

E VNG:; 如 仪 具 有 中 加 项 并 ,在 病原 学 

总 性 WNC 如 患 首 有 阿 饭 综 全 证 改作, 充血 导演。 

# 亚 不 位 它 肌 生死 样 它 里 多 政 变 、 心 源 


所 
和 
















:以 能 











第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 








= 后 逐渐 减 全 到 售 药 ， 总 之 ,肾上腺 皮质 激素 总 疗程 
肾 衰竭 ,持续 性 室 性 心动 过 速 伴 低 血 压 或 心肌 心包 炎 等 一 全 和 征 捕 泛 浙 可 星光 人 1 下 ee 也 可 考虑 
并 多 项 表现 ,可 诊 为 重症 VMC， 如 仅 丰 病毒 不 乒 3。 不 应 大 于 个 月 .对 反复 改作 ,病情 二 下 pe 
周 内 出 现 少数 期 前 收缩 或 轻 度 卫 波 改变 ,不 宜 轻 易 诊断 为 。 适当 延长 激素 治疗 时 间 , 然 而 ,早期 轻 症 V -党 
急性 YMC。 对 难以 明确 诊断 者 ,可 进行 长 期 随访 ,有 条 件 ”用 肾上腺 皮质 激 未 。 














= 仓 、 辅 酶 入 . 肌 苷 、 环 化 
时 可 做 心 内 膜 心肌 活检 进行 病毒 基因 检测 及 病理 学 检查 。 促进 心肌 代谢 药物 ,如 三 本 ， np eel 
在 考虑 VMC 诊断 时 ,应 除外 8 受 体 功 能 亢进 ,甲状 腺 功能 。 腺 华 酸 细胞 色素 C、 极 化 液 .维生素 C、 辅 酶 了 
亢进 、 二 尖 辩 脱 垂 综合 和 





玉江 响 心肌 的 其 他 疾病 ,如 风 混 性 。 中 可 能 有 辅助 作 用 。 近 年 来 ,对 VMC 合并 心 功能 不 全 的 

人 2 汪 让 心肌 大 \ 冠 心病 \ 结 弹 组 织 病 , 代 谢 性 疾病 以 。 号 者 已 有 应 用 埋 美 他 哮 治 疗 。 黄芪 对 提高 免疫 功 pe 

及 克 山 病 ( 克 山 病 流行 区 ) 等。 心 功能 已 有 很 多 报道 ,尤其 是 黄 关联 合 牛 厂 酸 等 中 西医 结 
合 治疗 疗效 更 加 显著 。 我 们 对 慢性 小 民 VMC 的 研究 发 

【病程 和 预后 】 现 , 曼 内 酯 可 顶 防 和 道 转 心肌 间 质 纤维 化 及 外 周 血 管 的 重 

区 多 数 VMC 患者 可 以 自 僵 , 部 分 可 迁延 而 挝 留 有 各 构 ,用 其 治疗 慢性 心肌 炎 /DCM 可 能 有 效 。 

种 心律 失常 (如 期 前 收缩 . 房 室 传导 阻 洲 等 ), 更 为 严重 的 是 | 

有 能 必 生 上 或 二 计时 J 的 站 第 二 节 ” 立 克 次 体 性 心肌 炎 

个 工 起 打 器 。 有 少数 VMC 可 急性 暴发 以 致 心力 衰竭 或 六 

死 ,也 可 有 急性 期 后 的 持 









续 心 腔 扩大 和 (或 ) 心 力 衰竭 ,类 立 克 次 体 疾病 (Crickettsial disease) re 
似 DCML 其 站 本 的 组 织 病理 学 竺 征 是 心肌 病变 ,万 以 心肌 周 轩 和 管 
床 的 炎症 反应 最 为 显著 , 常 形成 心 内 膜 下 间 质 性 小 结 9 

【治疗 】 可 同时 伴 发 血管 内 膜 炎 ,引起 血栓 形 成 及 微小 心肌 梗死 灶 。 
YMC 患者 应 注意 休息 (重症 者 应 绝对 卧床 休息 ), 进 菏 基 员 班 疹 热 Groeky mountain spoted fever 让 





多 消化 和 富 含 


和 蛋白 质 的 食物 。 克 次 体 引起 ,由 昕 传播 ,流行 于 une 
米 ,a 干扰 素 (IFN-o) 具 有 广 谱 抗 病毒 能 。 高 热 ,肌肉 及 关节 疼痛 和 出 血性 皮疹 。 该 病 可 Wai 
妨 , 可 抑制 病毒 的 繁殖 。 用 量 为 300TU/ml, 每 日 了 次 , 肌 内 血管 炎 , 尤 其 是 心肌 类 的 发 生 率 最 高 ,主要 表现 为 左 心室 功 
注射 ,一 周 为 1 个 疗程 必 时 可 再 用 1~2 个 疗程 。IFN-a ”能 异 1 





区 















剖 作 用 少 , 偶 有 仅 仍 、 感 冒 样 症状 ,但 反复 使 用 后 症状 可 若虫 病 (scrub typhus) 又 名 丛林 班 疹 伤 Po 织 学 
消失 。 染 引起 。 心 肌 炎 最 易 出 现 ,尤其 是 重症 目 者 。 病 理 组 织 忆 
攻 中 草 雪 









5 代 蓝 根 , 连 和 ,大 青 叶 、 虎 术 等 可 能 对 病 。 发 现 ,小 血 入 性 血管 类 明显 心肌 坏死 少见 ， 临 床 表现 相 

;感染 有 效 ,但 对 药物 的 反应 有 个 体 差异 。 对 较 轻 ,无 明显 心肌 损伤 特点 ,心电图 表现 为 非特 异性 
衰 调 应 及 时 控制 ,应 用 洋 地 间 工 改 变 和 一 度 房 室 传 导 阳 潮 。 心 前 区 可 听 到 舒张 挟 ， 

“学 二 下 晴 。 血 管 时 张 素 转换 本 人 律 及 收缩 期 杂音 ， i 

条 受 体 持 抗 药 (ARB) . 扩 血 该 类 忆 脏 病变 多 系 暂时 性 , 原 发 病 竣 愈 后 a 

者 饮 复 正常 。 着 重 原 发 病 的 治疗 ,卧床 休息 ,也 可 考虑 应 用 

结 损害 而 中。 悄 寺 腺 皮质 激素 。 

多 数 三 度 房 室 传 

急性 期 后 得 到 恢复 。 第 三 节 细菌 性 心肌 炎 

4 治疗 问题 一 直 存在 争议 ,目前 多 数学 者 认 

为 ,至 少 在 发 病 10~ 1t 日 内 不 主张 应 用 激素 ,以 免 病灶 扩 布 作 落 病 (brucellosis) 布鲁克 感染 对 心脏 的 影响 主 

艇 。 然 而 在 下 述 情况 下 使 用 激素 不 必 ; : 要 表现 为 心 内 膜 炎 ,其 次 是 心肌 炎 , 其 心电图 特征 为 工 波 

改变 及 房 宣传 导 阻 滞 。 部 分 患者 可 出 现 暴发 性 心肌 炎 临床 
表现 ,病情 较 凶 险 , 主 要 是 由 于 细菌 对 淋巴 细胞 及 多 巨 核 细 
,有 胞 浸润 所 至 

利于 局 部 炎症 和 水 肿 的 消失 。 此 时 激素 虽 可 能 使 病程 延 梭 菌 感染 (clostridial infection) 梭 菌 感染 可 对 多 脏 器 

长 ' 却 能 帮助 患者 波 过 危险 期 ,为 患者 的 抢救 服 得 时 间 。 通 。 功能 造成 损害 ,尤其 下 心脏。 其 对 心肌 的 损 韦 主要 是 细菌 

第 可 大 剂量 氧化 可 的 松 200 一 300mg/d 或 地 塞 米松 20~ 毒素 引起 ,病理 学 有 特征 性 改变 ,表现 为 心肌 组 织 中 有 a 

30mg qd 冲击 治疗 3 天 ,病情 非常 严重 者 可 延至 1 周 左 右 。 形成 .心肌 纤维 化 ,但 炎 性 浸润 不 易 见 到 。 榨 菌 感染 可 能 5 

齐 央 可 逐渐 减少 。 然 后 改 中 服 泌 尼 松 龙 10 一 30mg'd, 待 病 起 心肌 穿孔 .化 及 性 心 包 炎 导致 心肌 路 肿 。 









生 时 须 谭 慎 , 宜 从 
剂 (ACED .所 管 紧张 
和 利尿 药 也 可 应 用 。 
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白喉 (diphtheria)” 白 哈 的 发 病 率 显 车 下降, 但 白喉 性 
心肌 炎 仍 然 是 白喉 最 严重 的 并 发 症 1 的 白喉 患者 
并 发 心肌 炎 , 也 是 引起 死亡 的 最 主要 原因 , 约 占 50% 以 
上 。 白 叭 性 心肌 炎 是 由 于 其 内 毒素 抑制 了 有 蛋白质 的 合 
成 ,造成 循环 系统 特别 是 心肌 细胞 和 传导 系统 出 现 病理 





















【临床 表现 】 

典型 的 心脏 异常 表现 出 现在 感染 后 第 1 周 。 临 床 体征 
音 减 弱 、 舒 张 期 奔 马 律 . 肺 淤血。 血清 转氨酶 升 
平 与 预后 密切 相关 。 心 电 图 有 ST-T 改变 、 
心律 失常 以 及 传导 阻 江 。 多 数 患者 预后 良好 ， 
部 分 患者 因 严重 而 广泛 性 心肌 损害 常 引起 心 排 血 量 急 剧 下 
出 现 循环 衰竭 、 心 源 性 休克 甚至 锤 死 ,这 部 分 患 
者 在 心电图 上 均 有 明显 心肌 据 . 但 白喉 内 毒素 对 周 
也 可 能 是 造成 休克 的 原因 

























【治疗 和 预后 】 

白 叭 内 毒素 对 心肌 的 损伤 是 严重 的 ,一 定 要 尽快 \ 尽 时 
应 用 抗 毒素 ,抗生素 治疗 效果 不 明显 。 急 性 期 患者 必须 绝 
对 卧床 休息 , 因 极 轻 度 的 体力 劳动 即 可 能 引起 莉 死 ,卧床 休 
息 应 持续 到 心脏 完全 恢复 正常 时 为 止 。 充 血性 心力 衰 竟 时 
可 考虑 用 小 剂量 洋 地 黄 , 但 其 疗效 不 佳 。 急 性 心肌 损害 是 
白喉 最 严重 的 并 发 症 ,死亡 i 约 为 50% 一 100%, 成 人 
约 为 25%。 如 心电图 提示 完全 性 房 室 传导 阻 灌 或 完全 性 
束 支 阻 滞 或 临床 上 出 现 休克 或 充血 性 心力 训 竟 征象 , 则 预 
后 极其 恶劣 。 完 全 性 房 室 传导 阻 洁 或 束 支 传导 阻 湛 患 者 
90% 均 在 急性 期 内 死亡 ,即使 安装 了 水 久 起 捕 器 死亡 率 仍 
然 很 高 ;在 幸免 于 死亡 的 传导 阻 洁 病 例 可 恢复 健康 ， 
但 也 可 能 演变 为 慢性 心脏 传导 阻 灌 。 


第 四 节 锥 虫 病 


锥 虫 病 (trypanosomiasis, Chagas disease) 是 由 原生 动 
物 克 氏 锥 虫 引起 ,其 主要 特征 是 弥漫 性 心肌 炎 。 本 病 流行 
于 南美 ,中 美和 北美 湖南 部 ,尤其 是 巴西 . 阿 根 延 和 智利 等 
国家 。 大 约 2 千 万 以 上 的 人 口 有 锥 虫 感染 史 , 约 1 亿 多 人 













































口 有 潜在 感染 的 危险 , 患 病 有 明显 的 地 方 性 。 少 数 病例 出 
现在 非 疫 区 ,可 能 与 输血 及 用 血 制品 有 关 ; 男 一 种 更 常见 的 





方式 是 患者 移居 到 非 疫 区 造成 疾病 的 传播 。 

急性 期 主要 临床 表现 包括 发 热 、 册 痛 、 出 汗 、 肝 脾 肿 大 、 
充血 性 心力 衰竭、 心包 积 液 . 偶 有 脑膜 脑 炎 。 青 少年 一 般 较 
成 人 临床 症状 更 重 , 绝 大 多 数 患 者 儿 个 月 后 临床 体征 消失 。 








第 十 四 章 心 肌 炎 


大 约 30% 的 患者 在 锥 虫 首次 感染 后 平均 20 年 左右 .发 展 | 
为 临床 锥 虫 病 ,表现 为 由 于 心 排 不 
型 胸痛 、 周 围 组 织 水 肿 、 腹 水 以 及 肝 洪 血 。 
关闭 不 全 、 心 肌 肥大 心力 衰竭 、 心 律 失 常 . 血 栓 栓 塞 、 右 束 
支 传 导 阻 滞 以 及 儿 死 。 心 电 图 有 传导 异常 的 患者 . 电 生理 
检查 也 可 诱发 室 性 心动 过 速 。 冠 状 动脉 造影 基本 正常 ,但 
冠 脉 微 循环 异常 是 临床 锥 体 病 的 一 个 特点 。 在 疾病 的 流行 
区 ,检测 患者 血 中 寄生 虫 是 最 直接 可靠 的 诊断 指标 :阳性 
率 可 达 50% 以 上 。 

本 病 的 治疗 目前 仍 很 糠 手 。 尽 管 早期 病情 进展 较 慢 、 
一 旦 心肌 失 代 偿 , 心 室 明显 扩大 ,功能 受 损 .病情 进展 即 加 
速 ,很 快 因 心 律 失常 心力 衰竭 以 及 血栓 形成 而 导致 死亡 。 
阻 断 锥 虫 在 人 体 中 的 传播 是 预防 该 病 最 重要 的 一 环 ,目前 
一 些 载体 (vector) 的 研制 成 功 , 对 阻 断 早期 感染 及 再 次 感 
染 导 致 心肌 炎 的 发 生起 重要 作用 。 

控制 频 发 心律 失常 , 胺 碘 酮 效果 最 好 .但 其 提高 生存 康 
的 作用 并 未 肯定 。 这 类 患者 安装 植 人 式 心 胜 复 律 除 颜 器 
(ICD) 是 一 种 有 效 治疗 恶性 心律 失常 的 方法 。 抗 凝 治 疗 对 
于 预防 血栓 形成 也 是 必要 的 。 尽 管 抗 寄 生 虫 药物 如 硝 呈 黄 
司 ` 茶 并 咪唑 、 伊 曲 康 唑 对 于 急性 寄生 虫 感染 有 一 定 控制 作 
用 ,但 在 随后 的 病情 发 展 中 尚 无 肯定 疗效 报道 。 近 年 心脏 
移植 手术 的 高 成 功率 也 为 锥 虫 病 导致 的 终 末 期 心肌 病 提 供 
一 种 治疗 手段 。 
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第 十 六 篇 





循环 系统 疾病 


第 十 五 章 


心肌 病 (cardiomyopathy) 是 由 各 种 病因 引起 的 一 组 非 
均 质 的 心肌 病变 .包括 心脏 机 械 和 电 活 动 的 异常 , 表 
室 不 适当 的 肥厚 或 扩张 。 心 肌 病 可 以 单纯 局 限于 心脏 
可 以 是 全 身 系 统 性 疾病 的 一 部 分 ,最 终 导致 心力 
亡 。 先 天 性 心脏 病 、 潍 膜 病 、 高 血压 、 冠 心病 等 心血 管 疾病 
开 引 起 的 心肌 异常 不 包括 在 心肌 病 
1995 年 
A 理学 将 心肌 病 分 为 四 型 . 即 扩 张 
和 昌 型 心肌 病 、 限 制 型 心肌 病 及 致 心律 失常 型 右 
型 的 心肌 病 仍 保留 。 
脏 病 学 会 临床 心脏 病 、 心 力 衰 竭 和 移植 
病 分 为 原 发 性 心肌 病 和 继 发 性 心肌 病 两 大 
: * 肌 病 仅 局 限 在 心肌 .又 分 为 遗传 性 (包括 肥厚 
让 jl 病 、 俄 心律 失常 型 右 心 室 心 肌 病 /发 育 不 全 , 左 心 宣 
密 j 原 累积 证 、 传 导 异 常 
通道 异 氏 (包括 炎症 性 心肌 病 、 
生 期 心肌 病 , 心 动 过 速 性 心肌 病 、 酒 精 性 心肌 病 等 ) 和 
性 (包括 扩张 型 心 j a 卡拉 de A 16-15-1)。 


一 的 疾 











范畴 。 
此 界 卫生 组 织 和 国际 心 胜 病 学 会 (WHO/ 









































J 记 电 异常 ,如 长 QT 综合 征 tn 














至 归于 原 发 性 心肌 病 , 引 导 我 们 从 分 子 遗 传 学 角度 认识 心 
肌 病 的 发 病 机 制 ,并 且 理 硕 了 心肌 病 与 其 他 心脏 病 之 间 的 
关系 


2007 年 欧洲 心 星 病 学 
症 依 据 心 室 有 形态 和 功能 ， 
出 心肌 闹 . 敏 心律 
十 剧 旋 上 机 炳 (包括 心 贞 敏 审 化 直 

年 一 类 已 员 病 义 分 为 家 族 性 /得 
和 性 黄种 


会 为 了 方便 临床 诊断 和 治疗 , 注 
种 心肌 病 分 为 扩张 型 心 贞 病 、 肥 原 






















自传 


不 省 综合 | a te 六 法 :党 
肥 谋 而 心肌 病 、 
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舒 先 红 ” 陈 瑞 珍 ” 杨 英 珍 


病 , 心 肌 致密 化 不 全 、 合 征 以 及 继 发 性 心 


肌 病 。 


心 尖 球 变样 综 


表 16-15-1 


遗传 性 原 发 性 心肌 病 
肥厚 型 心肌 病 CHCMD) 
致 心律 失常 右 心 室 心肌 病 / 发 育 不 良 LARVCVD) 
左 心室 心肌 致密 化 不 全 (LVNC) 

糖 原 累积 症 (PRKAG2, Danon) 
传导 系统 缺陷 
线粒体 肌 病 
离子 通道 病 
长 QT 综合 征 (LQTS) 
Brugada 综合 征 
短 QT 综合 征 (SQTS) 


原 发 性 心肌 病 分 类 





混合 性 ( deine ) 原 发 性 心肌 病 
扩张 型 心肌 病 (DCM) 
限制 性 心肌 病 ( 非 肥厚 非 扩张 型 ) 

人 # 性 原 发 性 心肌 病 
; :心肌 病 ( 心 肌 炎 ) 

A 2 病人 Tako-Tsubo” 心 肌 病 》 








心 内 膜 弹 元 力 纤维 增生 症 





第 一 节 扩张 型 心肌 病 


扩张 型 心 员 病 (dilated cardiomyobpathy,DCM) ， 其 特征 
为 单 侧 或 双 侧 心 守护 de 伴 或 不 们 完 血 

毋 心 力 衰竭 。 房 性 心律 失常 多 见 。 病 情 呈 进行 性 加 
重 . 匈 亡 可 发 生 于 疾病 的 任何 阶段 ， 是 临床 诊断 中 地 
带 见 的 心肌 病 , 也 是 造成 心力 衰 凡 和 心脏 移植 的 起 王朗 
版 轩 










多 
DC 








【发 病情 况 】 
本 病 在 我 国 的 发 病 率 为 13/10 万 一 84710 万 ,男性 多 
于 女性 (2. 5 : 1) ,家 族 性 者 占 2. 25 吧 一 8. 8 泊 。 











病因 和 发 病 机 制 】 
病因 迄今 未 明 , 目 前 已 发 现 本 病 与 下 列 因 素 有 关 : 
(一 ) 病毒 感染 ”动物 模型 显示 哮 心 性 柯 萨 奇 B 组 病 
ie virus B,CVB) 或 脑 心肌 炎 病 毒 (EMCV) 感 染 
引起 的 心肌 炎 可 发 展 为 扩张 型 心肌 病 。 临 床 前 脆性 随访 观 
察 提示 急性 病毒 性 心肌 炎 可 转化 为 扩张 型 心肌 病 。 总 的 报 
道 约 15% 的 心肌 炎 患 者 可 演变 为 扩张 型 心肌 病 , 但 约 10% 
的 扩张 型 心肌 病 患者 的 心 内 膜 心 肌 活检 中 呈现 有 炎症 浸 i 
的 心肌 炎 证 据 。 用 分 子 生物 学 技术 在 本 病 患 者 的 心肌 活检 
标本 中 发 现 有 肠 道 病毒 或 巨细 胞 病毒 的 RNA, 提 示 本 病 可 
能 是 感染 的 持续 存在 。 心 肌 炎 导致 的 心肌 病 是 一 系列 心脏 
重 构 的 病理 反应 ,其 中 心肌 纤 的 发 生 是 关键 心肌 局 部 
微 环境 的 改变 和 胶原 合成 与 分 和 
是 VMC 向 DCM 演变 的 重要 环节 。 
{二 ) 免疫 功能 异常 ”在 DCM 患者 血清 中 能 检测 到 
抗 肌 凝 蛋白 抗体 、 抗 线粒体 腺 昔 载 体 (ATP/ADP 载体 搞 
体 )、 抗 M7 抗原 抗体 , 抗 e- 柄 成 二 酸 脱氧 酶 支 链 复合 物 抗 
体 , 抗 B 受 体 (AR-8) 抗 体 , 抗 心 肌 胆 三 能 受 体 (MR) 主 要 是 
M2R 抗体 一 一 一 种 特异 的 抗 G 蛋白 结合 受 体 抗体 等 增高 ， 
认为 在 本 病 患 者 中 出 现 抗 AR-B 自身 抗体 增高 可 能 是 导致 
电 生理 不 平衡 而 易 发 生 心律 失常 的 机 制 之 一 :又 血清 中 
MR 自身 抗体 的 增高 ,减少 cAMP 而 降低 心肌 收缩 力 。 因 
此 ,抗体 的 产生 可 能 是 心肌 受 损 的 结果 而 非 其 原因 。DCM 
患者 体内 有 人 类 白细胞 因子 (HLA) 异 常 表达 ,包括 HLA- 
B27、HLA-A2、HLA-DR4、 HLA-DQ4、 HLA-DQ8 表达 增 
加 ,HLA-DRW6 表达 明显 减少 。 这 些 都 可 能 是 扩张 型 心 
贞 病 的 易 感 基因 。 在 DCM 患者 心肌 中 有 工 细胞 浸润 ,外 
周 血 中 包括 杀伤 性 工 细 胞 (CD8- ) .辅助 性 工 细 胞 (CD  ) 
和 自然 杀伤 细胞 均 有 异常 .由 此 发 生 细胞 介 导 的 免疫 反应 ， 


毒 (Coxsac 




















































引起 血管 和 心肌 损伤 。 
(三 ) 遗传 基因 通过 家 系 调查 和 超声 心 3 





患者 家 族 筛 查 证 实 约 25 兴 一 50 闻 的 患者 为 家 族 性 DCML。 
目前 已 发 现 的 家 族 性 DCM 遗传 表 型 有 下 列 特 点 :WD 

异 质 性 :不同 基 因 的 多 种 突变 均 可 致 病 ;@@ 遗 传 基 
、 例 不 一 致 ,很 多 DCM 


























人 色 体 二 性 






Eh 
:0 一 20 岁 贞 10 
0 购 以 上 占 907 
-部 分 患者 有 电 生 理 
今世 发 现 超 过 20 个 基因 与 DCM 相关 ， 









类 .0 一 40 上 60° 
样 ， 一 部 分 为 单纯 DCM. 
传 避 阻 沾 )， 人 至 信 


第 十 五 章 心 肌 病 


95% 以 上 的 DCM 基因 突变 集中 于 其 中 12 个 基因 。 对 这 
些 主要 突变 基因 进行 检测 可 以 帮助 临床 对 有 症状 患者 进行 
确诊 ,还 可 评估 家 族 其 他 成 员 的 患 病 风 险 , 为 早期 干预 治疗 
(四 ) 交感 神经 系统 异常 ”本 病 患 者 通过 8 受 体 兴奋 
收缩 装置 的 G- 蛋 白 系 统 信号 传输 抑制 的 增强 而 导致 心肌 























收缩 功能 减退 。 
(五 ) 其 他 内分泌 异常 化 学 或 毒素 作用 、 心 肌 能 量 
代谢 紊乱 , 冠 脉 微血管 癌 这 或 阻塞 导致 心肌 细胞 坏死 .疤痕 








等 可 能 也 是 致 病因 素 


【病理 了 】 

心脏 重量 增加 ,外 观 心肌 呈 灰 白色 而 松弛 。 四 个 心 腔 
均 可 增 大 扩张 ,多 见 两 心室 腔 明显 扩大 .偶尔 一 侧 较 另 一 侧 
更 明显 . 尤 以 左 心室 扩大 为 其 。 心 贞 虽 肥大 ,但 因 心 室 腔 扩 


















大 而 室 壁 厚度 仍 近乎 正常 。 二 尖 狼 .三 尖 准 环 扩大 
伸张 。 附 壁 血栓 形成 不 少见 . 心 腔 
Te 习 围 动脉 栓塞 。 0 








风 , 尤 多 轮 及 左 心室 心 内 腊 下 心肌 。 
和 a 委 
: . 胞 浆 内 内 
\ 增 多 。 因 间 贰 增多 或 因 局 
j 织 替 人 轴 绕 检 查 见 心肌 细胞 
大 或 缩小 . 岸 断 裂 或 消失 。 






性 心肌 纤维 被 纤 台 
水 肿 , 线 粒 体 增多 


【病理 生理 】 

心肌 收缩 力 减 弱 , 心 Wem 能 隐 
性 调节 或 神经 兴奋 ,通过 加 ii 到 
后 期 随 左 心 限 ,心室 舒张 和 收缩 未 期 容 
血 分 数 减 少 ,心脏 逐渐 增 大 ,产生 相对 性 二 
Ce a ed 






认得 。 早 期 由 于 反射 





- 尖 激 与 三 尖 因 关 
a 心室 人 es 下 增 













肺 小 动脉 




















ws ti mri 

而 出 现 肺动脉 压力 明显 提 使 在心 误 况 更 为 明 

显 。 心 肌 肥 厚 引 起 的 相对 性 缺 血 缺 气 时 可 出 现 心绞痛 ， 心 
肌纤维 化 以 及 由 于 心肌 受 损 心 室 重 构 心肌 细胞 内 






钙 、 钾 等 离子 通道 异常 ,可 引起 各 种 心律 


【临床 表现 】 


各 年 龄 均 可 ee : 居 









人 而 万 自觉 人 不通。 
es DD 年 以 上 六 
:其 中 以 气量 和 水 帅 为 最 澡 见 









A 在 轻 度 活 3 se Ek 忆 [证 也 丰 

pH i 名。 由 于 心 排 血 重 低 . 起 三 

， 体 从 还 , 可 左下 移 位 .可 - 捅 淮 1 
ee 音 界 癌 碟 扩大 .党 可 听 得 第 必 宪 成 第 [Us 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 
心率 快 时 呈 奔 马 律 。 由 于 心 腔 扩大 ,可 有 相对 性 二 尖 凑 或 
三 尖 瘀 关闭 不 全 所 致 的 收缩 期 吹风 样 杂 音 , 此 种 杂音 在 心 
功能 改善 后 减轻 。 血 压 多 数 正常 ,但 晚期 病例 血压 降低 , 脉 
压 小 ,出 现 心 力 衰竭 时 舒张 压 可 径 度 升 高 。 脉 搏 常 较 弱 , 交 
替 脉 的 出 现 提 示 左 心 衰竭 ,心力 衰竭 时 两 肺 基底 部 可 有 湿 
嚼 音 。 右 心 训 竟 时 肝脏 肿 大 ,从 下 肢 开始 出 现 水 肿 , 胸 水 和 

腹水 在 晚期 患者 中 。 各 种 心律 失常 都 可 出 现 ,为 首 
观 或 主 林 而 站 于 同村 心律 失常 合并 存在 而 构成 比较 
复杂 的 心律 ,可 以 反复 发 生 , 有 时 甚 顽固 。 高 度 房 室 传导 阻 
清心 室 实 房 阻 河 人 wien pi 合 征 ， 
成 为 致死 原因 之 一 。 

































下 少见 









【辅助 检查 】 

(一 ) X 线 检查 示 心 影 扩 大 ,晚期 外 观 如 球形 ,说 明 
各 心 腔 均 增 大 ,外 形 颇 似 心包 积 液 。 少 数 患者 以 左 心室 . 左 
心房 或 有 心室 增 大 为 主 ,外 观 类 似 二 尖 辩 病变 。 透 视 下 见 
心脏 冲动 较 正常 为 弱 。 主 动脉 一 般 不 扩大 。 病 程 较 长 的 患 








者 常 有 肺 洲 血 和 肺 间 质 水 肿 ,两 肺 胁 甩 和 角 处 可 有 间隔 线 , 肺 
静脉 


各 肺动脉 影 可 扩大 ;胸腔 积 液 不 少见 
(二 ) 心电图 检查 在 有 症状 的 吓 者 中 几乎 都 不 正常， 
者 不 少 已 有 心电图 改变 ,改变 以 心脏 肥大 、 心 肌 损 害 
为 主 。 左 心室 肥大 多 见 , 常 合并 心肌 劳损 ,晚期 
或 右 心 房 肥大 。 心 肌 损 害 常见 ， 
a T 波 平坦 、 双 相 或 置 为 主要 表现 ,有 时 工 
改变 .少数 患者 可 有 病理 性 Q 波 ,类 似 心肌 梗 
部位 多 在 前 间隔 V' 、V* 导 联 ) ,可 能 为 间隔 纤维 化 所 
致 . 心律 失常 常见 ,以 异 位 心律 和 传导 阻 滞 为 主 。 异 位 心 
心室 :由 期 前 收缩 逐步 演变 为 
































律 ,或 和 等。 一 至 
导 阻 湾 均 可 发 生 室内 传导 阻 滞 常 见 , 左 . 右 
E 束 支 分 支 的 re en 

动 图 ”在 本 病 早 期 即 可 见 到 心 腔 轻 度 扩 
后 期 各 心 和 室 有 

















动 普遍 减 
彩色 血 流 












| pi 心室 射 血 分 数 常 减 
乍 50% 以 下 ,心肌 缩短 率 减 小 。 可 能 有 少量 心包 积 液 ( 图 
16-15-1), 

(四 ) 化 验 检查 和 cTnT eTnl 是 诊断 心肌 损伤 的 高 
第 感性:、 


茄 特 异性 心肌 损伤 指标 , DCM 病程 中 下 洲 RAT 
下 ceTnI、CK-MB 示 预 后 不 良 ; 多 民 
DCM 报 常 见 的 临床 表现 之 一 ;血浆 脑 利 钠 肽 (brain natri- 
Uretic pF “BNP) ,尤其 是 复 基 未 端 脑 钠 素 前 体 (NI 


















proBNP) 水 平 上 心力 寻 六 相关 ,是 DCM 心力 豆 
竟 诊 断 的 重 见 本 篇 第 二 不 全 ”); 
:近年 来 倒 测 DCM 患者 血清 中 抗 心肌 肽 类 抗 


体 ,好 杭 它 肌 





ADP ATP 载体 抗体 . 抗 肌 球 盘 亡 抗 


图 16-15-1 扩张 型 心肌 病 的 超声 心动 图 表现 
图 示 各 腔 室 扩 大 , 室 壁 活动 减弱 











作 ; DCM 的 辅助 诊 pe sa 表册 的 P 
度 相关 ;图 也 有 研究 发 现 ,DCM 患者 心肌 B 受 体 和 做 感 
低 , 并 与 血 儿 茶 酚 胶 浓度 和 cTnT 浓度 ,心力 误 竟 的 
度 负 相关 。 
清 抗 肌 球 蛋白 抗体 、 抗 肌 球 蛋白 
患者 的 阳性 率 高 于 冠 心病 和 正常 
测 也 有 助 于 DCM 和 和 冠 ， 心病 鉴 ls 









E 和 经: 多 
















(五 ) 磁 共 振 成 像 纲 为 左 心室 容积 扩大 
分 数 , 短 轴 缩 短 率 降低 。 号 强度 在 Gd-DT-P? 





强 后 Ti 加权 图 可 有 心肌 局 灶 


再 了 


坏死 及 纤维 化 。 该 检查 能 有 效 显示 扩张 型 心肌 病 的 病理 生 


理 变 化 ,可 供 临 床 参 考 


i 影 可 显示 心 腔 扩 大 与 室 壁 
室 射 血 分 数 减 小 ,运动 后 更 为 明显 .后 
光子 发 射 断层 扫描 (SPECT) 心肌 灌注 押 


扩大 ,部 分 病例 显示 有 小 班 块 状 稀 





云 动 减 弱 ， 









































采用 ELISA 法 和 免疫 转 印 法 检测 DCM 思 者 和 

六 这 体 发 现 DCM 
:的 检 
K、 射 血 


言 号 ,显示 心 肌 退 化 、 





E, 也 有 助 于 








A 增 













损 , 放 射 性 分 布 不 均匀 。 使 用 PET 作 " CC- 棕榈 酸 心 肌 晤 
像 ,可 发 现 本 病 病 变 处 nC 棕榈 酸 分 布 不 均 及 写 IBMIPP 
灌注 缺损 等 改变 。 
【诊断 】 

1995 全 中 华 心血 管 病 学 会 组 织 专题 研讨 会 .提出 本 病 
的 诊断 参考 标准 如 下 ， 

(一 ) 临床 表现 心脏 扩大 ,心室 收缩 功能 减低 华 或 不 
伴 有 充血 性 心力 误 站 ,可 发 生 栓 蹇 和 镜 死 等 
并 发 症 。 

(二 ) 心脏 扩大 心 影 可 时 球 再 ,X 线 检查 心胸 比 
0. 过 





蝇 声 心动 图 示 全 心 扩大 ,万 以 大 
室 舒 张震 末 内 径 二 2. 7emayms 

(三 ) 心室 收缩 功能 减低 ”超声 心 动 图 检测 室 
:出 而 分 数 小 于 正常 值 





弥漫 


:心室 扩大 为 明显 , 左 心 


运动 








(四 ) 必须 排除 其 他 特异 性 ( 继 发 性 ) 心 肌 病 和 地 方 性 
心肌 病 ( 克 山 病 ) 包括 缺 血 性 心肌 病 . 围 生 期 心肌 病 : 酒 精 
性 心肌 病 、 代 谢 性 和 内 分 泌 性 疾病 如 甲状 腺 功能 亢进 、 甲 状 
和泉 功能 减退 淀粉 样 变性 糖尿病 等 所 致 的 心肌 病 、 遗 传 家 
族 性 神经 肌肉 障碍 所 致 的 心肌 病 、 全 身 系 统 人 
性 红斑 狼疮 .类 风湿 关节 炎 等 所 致 的 心肌 病 , 以 及 中 毒性 
病 等 才 可 诊断 特 发 性 扩张 型 心肌 病 。 

心 内 膜 心肌 活检 。 病理 检查 对 本 病 诊 断 无 特异 性 ,但 
有 助 于 与 特异 性 心肌 病 和 急性 心肌 炎 的 鉴别 诊断 。 用 心 内 
次 心肌 活检 标本 进行 聚合 酶 链 式 反应 (PCR) 或 原 位 杂交 ， 
有 助 于 感染 病因 的 诊断 ;或 进行 特异 性 细胞 异常 的 基因 
分 析 。 


【鉴别 诊断 】 

本 病 需 与 下 列 疾 病 相 鉴别 : 
一 ) 冠 心病 ”中 年 以 上 患者 ,车 有 心脏 扩大 、 心 律 失 
常 或 心力 衰竭 而 无 其 他 原因 者 须 考 虑 冠 心病 和 心肌 病 。 存 
在 高 血压 、 高 血脂 或 糖尿 病 等 冠 心病 易 患 因素 , 室 壁 活动 呈 
节 段 性 异常 者 有 利于 诊断 冠 心病 。 心 肌 活动 普遍 减弱 则 有 
利于 诊断 扩张 型 心肌 病 。 由 冠状 动脉 病变 引起 心肌 长 期 广 
泛 缺 血 而 纤维 化 ,发 展 为 心 功能 不 全 时 称 之 为 " 缺 血 性 心肌 
病 "。 若 过 去 无 心绞痛 或 心肌 梗死 , 则 与 扩张 型 心肌 病 难以 
区 别 , 且 扩张 型 心肌 病 亦 可 有 病理 性 Q 波及 心绞痛 ,此 时 
鉴别 须 靠 冠状 动脉 造影 。 

(二 ) 风湿 性 心脏 病 DCM 亦 可 有 二 尖 辩 或 三 尖 辩 区 
收缩 期 杂音 , 听 诊 类 似 风 湿性 心脏 病 , 但 一 般 不 伴 舒 张 期 杂 

音 , 且 在 心力 衰竭 时 较 响 ,心力 衰竭 控制 后 减轻 或 消失 , 风 

湿性 心脏 病 则 与 此 相反 。DCM 常 有 多 心 腔 同 时 扩大 ,而 风 
湿性 心脏 病 以 左 心房 . 左 心室 或 右 心室 为 主 。 心 脏 超声 检 
查 有 助 于 鉴别 诊断 。 

(三 ) 左 心室 致密 化 不 全 ”是 一 种 较 少见 的 先天 性 疾 
病 , 有 家 族 发 病 倾向 ,其 特征 包括 左 心室 扩大 ,收缩 舒张 功 
能 减退 , 左 心 腔 内 有 证 富 的 肌 小 梁 和 深 陷 其 中 的 隐 窜 ,交织 
成 网 状 ,其 间 有 血 流通 过 。 伴 或 不 伴 右 心室 受累 。 病 理 检 
查 发 现 从 心底 到 心 尖 致密 心肌 逐渐 变 湾 , 心 尖 最 注 处 几乎 
无 致密 心肌 组 织 。 受 黑 的 心室 腔 内 显示 多 发 .异常 粗大 的 
肌 小 梁 和 交错 深 陷 的 隐 窜 ,可 达 外 1/3 心肌 。 病 理 切片 发 
现 病变 部 位 心 内 膜 为 增 厚 的 纤维 组 织 ,其 间 有 炎症 细胞 .内 
层 非 致 密 心肌 肌 束 粗大 紊乱 ,细胞 核 异 形 ,外 层 致密 心肌 肌 
束 及 细胞 核 形态 基本 正常 。 扩 张 型 心肌 病 的 左 心室 腑 内 没 
有 丰富 的 肌 小 梁 和 交织 成 网 状 的 隐 帘 ,超声 检查 有 助 于 
诊断 。 
{四 ) 继 发 性 心肌 病 ”全 身 性 疾病 如 系统 性 红斑 狼疮 、 
硬 皮 病 血色 病 、 淀 粉 伴 变 性 、 糖 原 累 积 症 、 神 经 肌肉 疾病 等 
现 可 资 区 别 。 较 重要 的 是 与 心肌 炎 的 区 
染 的 当时 或 不 久 以 后 ,区 
别 不 十 分 困 和 慢 由 EA 心肌 炎 若 确 有 急性 心肌 炎 史 则 与 




























































第 十 五 章 心 肌 病 


DCM 难以 区 分 ,实际 上 不 少 DCM 是 从 心肌 炎 发 展 而 来 ， 
即 所 谓 ” 心 肌 炎 后 心肌 病 ”. 也 可 称 慢性 心肌 炎 。 





【预后 】 

预后 取决 于 左 心室 功能 和 血 流动 力学 的 代 偿 、 稀 
和 恶化 程度 。 一 般 与 纽约 心脏 病 学 会 CNYHA) 心 功能 分 
级 相 平行 , 据 国 外 资料 统计 扩张 型 心肌 病 患者 心 功能 工 级 
者 ,1 年 病死 率 为 10%, 开 级 者 为 10 中 一 15%%, 开 级 者 为 
20%~25%, 信 级 者 达 50%。 如 左 心室 射 血 分 数 (LVEF) 
去 25%% 预 后 很 严重 。 此 外 : 左 心室 内 径 大 小 ,. 右 心室 功能 
保持 情况 以 及 血浆 钠 水 平 ,心肌 氧 耗 峰值 等 与 预后 均 相 
关 。 病 程 长 短 不 一 , 短 者 发 病 后 一 年 死亡 .长 者 可 存活 20 
年 或 以 上 。 以 往 5 年 存活 率 在 50%% 左 右 。 近 年 来 . 
治疗 手段 的 改进 ,国内 外 5 年 存活 率 已 明显 提高 ,可 
65.5%~75%。 




















必要 


【防治 

由 于 病因 未 明 ,预防 较 困 难 。 部 分 病例 由 病毒 性 心肌 
炎 演 变 而 来 ,因此 预防 病毒 感染 有 实际 意义 。 本 病 常 伴 有 
心力 衰竭 ,呼吸 道 感染 常 为 其 诱发 或 加 重 的 因素 ,应 预防 和 
及 时 治疗 。 

治疗 以 针对 临床 表现 为 主 : 

1. 注意 休息 及 避免 劳累 ,有 心脏 扩大 或 心 功能 减退 者 
rir i 长 期 休息 ,防止 病情 恶化 。 

治疗 心力 衰竭 者 原则 与 治疗 一 般 心力 衰竭 相同 ( 参 

Ro 章 “ 心 功能 不 全 ”) ,采用 正 性 肌 力 、 利 尿 和 扩 
管 药 ,由 于 心肌 损坏 较 广 泛 , 洋 地 黄 类 应 用 要 谨慎 。 非 洋 地 
黄 类 正 性 肌 力 兴奋 剂 , 如 肾上腺 素 能 受 体 兴 奋 剂 和 磷酸 二 
酯 酶 抑制 剂 能 短期 静脉 应 用 。 利 尿 药 有 益 ,但 在 低 肾 小 球 
滤 过 时 , 氧 毛 唆 嗪 可 能 失效 ,此 时 需 用 祥 利 尿 药 呐 塞 米 等 。 
螺 内 酪 可 以 阻 断 本 固 病 效应 .对 抑制 心肌 重 构 ,改善 预后 有 
很 好 的 作用 。 扩 血管 药 ,包括 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 都 
有 用 ,用 时 须 从 小 剂量 开始 ,注意 避免 低 血 压 。 近 年 来 发 现 
本 病 有 心力 衰竭 时 用 B 受 体 阻 断 药 有 效 , 上 其 机 制 可 能 是 慢 
性 心力 衰竭 时 肾上腺 素 能 神经 过 度 兴 奋 ,8 受 体 密度 下 调 . 
时 re 笃 性 B 受 体 阻 断 药 ,如 美 托 洛 尔 、 比 

洛 尔 外 , 卡 维 地 洛 作为 一 种 新 型 的 非 选 择 性 肾上腺 素 受 
人 活性 ,避免 反射 村 交感 祁 茶 炎 汉 在 

开 引 起 的 周围 血管 收缩 及 外 周 阻力 增加 ;此 外 . 它 有 极 强 的 
抗 气 自由 基 、 调 节 细 胞 因子 、 抗 心肌 重 构 等 多 种 作用 ， 轩 
此 .已 有 许多 学 者 将 洛 (10 一 20mg,.D 服 .每 H 2 次 ) 
用 于 治疗 扩张 型 心肌 病 。 近 来 研究 报道 钙 通 道 阻 断 药 (如 
地 尔 硫 草 ) 也 能 改善 心 功能 ,应 从 小 剂量 开始 ， 此 外 .和议 负 
素 (BNP) 类 药物 奈 西 立 肽 (nesiritide) 可 上 生地 扩张 动脉 
和 静脉 ,增加 心 排 血 时 和 屎 量 , 可 用 于 治疗 急性 心 万 衰 瘟 

3. 治疗 心律 失常 .万 状 者 需 用 抗 心 律 4 发 
电学 方法 治疗 .对 快速 室 性 心得 9 度 房 宝 传 如 阳 湾 而 有 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


~ 独 死 危险 者 治疗 应 更 积极 。 

| 4. 有 心 腔 明 显 扩 大 伴 低 射 血 分 数 .NYHA 心 功能 下 
级 ,长 期 卧床 .尤其 是 有 血管 栓塞 史 或 深 静 脉 有 血栓 形成 的 
患者 可 使 用 华 法 林 抗 凝 ,但 需 及 时 监控 凝血 复原 时 间 ,使 国 
际 正常 化 比率 (INR) 控 制 在 2~3 为 妥 。 

5. 改善 心肌 代谢 的 药物 ,如 维生素 C, 三 磷酸 腺 芽 、 辅 
酶 A、 环 化 腺 蔡 酸 、 辅 酶 Q10、 曲 美 他 嗪 等 , 抗 病毒 的 干扰 素 
都 可 作为 辅助 治疗 。 

6. 国内 在 中 医药 调节 免疫 、 抗 病毒 .改善 心肌 代谢 的 
基础 上 采用 中 西医 结合 治疗 DCM 方 面 取得 得 了 明显 有 益 的 
效果 。 研 究 发 现 ,黄芪 . 牛 磺 酸 . 生 脉 制剂 等 既 能 抗 病毒 ,又 
能 调节 机 体 免疫 ,改善 心脏 功能 的 作用 ,不 失 为 一 种 可 取 的 
DCM 药物 治疗 手段 。 

7. 心脏 再 同步 化 治疗 (cardiac resynchronization therapy) 
主要 适用 于 药物 效果 不 佳 、.QRS 波 群 时 限 延 长 之 120ms、 
EF 值 受 35 兴 、QRS 波 呈 完全 性 左 束 支 传导 阻 滞 或 心室 内 
传导 阻 滞 的 扩张 型 心肌 病 患 者 ,可 考虑 安装 左右 心室 同步 
起 搏 的 双 腔 、 三 腔 或 四 腔 心 腔 起 搏 治疗 扩张 型 心肌 病 难 治 
性 心力 衰竭 ,通过 调整 左右 心室 收缩 顺序 ,改善 心 功能 ,组 
解 症状 。 对 伴 顽 固 性 扫 快速 室 性 / 心律 失常 的 患者 可 考虑 
安置 植 和 人 式 心 脏 复 律 































































































8. 左 心室 减 容 成 形 术 通过 切除 部 分 扩大 的 左 心室 , 同 
时 置换 二 尖 瘀 , 减 小 左 心室 舒张 末 容 积 ,减轻 反 流 ,以 改善 
心 功 能 ,被 认为 是 难 治 性 患者 的 可 选用 的 治疗 方法 之 一 。 





但 减 容 手术 后 心力 衰竭 加 重 和 心律 失常 
高 ,妨碍 该 手术 在 临床 上 的 广泛 应 用 。 

9. 无 心机 械 辅 助 循环 是 将 左 心 的 血液 通过 机 械 装 置 
引入 主动 脉 ,以 减轻 左 心室 作 功 。 为 晚期 DCM 患者 维持 
全 身 循环 ,等 竺 有限 心脏 供 体 及 不 能 进行 ， 心脏 移植! 患者 的 
一 种 有 效 治疗 方法 。 目 前 的 左 心机 械 辅 助 循环 装置 由 于 价 
格 兄 贵 ,其 广泛 使 用 受到 一 定 限制 。 

10. 对 长 期 心力 吉 竟 ,一 般 内 科 治 疗 无 效 者 可 考虑 干 
细胞 移植 以 改善 心 胜 功能 ,其 疗效 尚 不 够 肯定 。 终 未 期 心 
册 病 患者 可 考虑 心脏 移植 , 术 后 应 积极 控制 4 
元 制 ,纠正 排 异 反应 ,1 年 后 生存 
胜 移 植 的 主要 因素 是 供 全 





有 关 的 死亡 率 较 























缺 。 
第 二 节 ”肥厚 型 心肌 病 


肥厚 型 心肌 病 (hypertrophic cardiomyopathy, HCM) 








的 特征 为 心室 册 肥 厚 , 典 型 者 在 左 心室 ,以 室 间 隔 为 其 ,可 
呈 向 心性 肥 奈 。 专 或 减 小 。 偶 尔 有 病变 发 








生 于 者 心 窗 。 邓 此 为 党 染色体 显 性 几 估 。 
pet 
< 病 发 病 可 性 亦 可 为 散在 性 。 上 日前 多 数学 者 认 


传 性 疾病 ,60% 一 70% 的 患 省 家 


族 中 有 本 病 的 患者 。 女 性 患者 症状 出 现 较 早 也 较 重 。 临 床 
病例 中 男性 多 于 女性 。 各 年 龄 均 可 发 生 本 病 , 但 心肌 肥厚 
在 40 岁 以 下 者 比 40 岁 以 上 者 严重 。 














【病因 】 

病因 不 完全 清楚 。 目 前 认为 遗传 因素 是 主要 病因 ,其 
依据 是 本 病 有 明显 的 家 族 性 发 病 倾向 , 常 合并 其 他 先天 性 
心血 管 畸形 ,家 族 性 病例 的 缺陷 基因 尚 不 明 ,可 能 与 肌 原 纤 
维 蛋白 基因 突变 ,包括 B 肌 球 蛋白 重 链 ,心肌 球 蛋 白 结合 
自 C, 肌 钙 蛋 白 D, 肌 钙 蛋 白 T,o- 原 肌 球 蛋 白 等 有 关 。 非 家 
族 性 病例 与 肥胖 、 患 糖尿 病 母 亲 的 婴儿 ,淀粉 样 变性 有 关 。 


【病理 】 

病变 以 心肌 肥厚 为 主 , 心 脏 重量 增加 。 心 贞 肥 序 可 见 
于 室 间 隔 和 游离 壁 ,以 前 者 为 甚 , 常 呈 不 对 称 ( 非 同心 ?性 肥 
厚 , 即 心室 壁 各 处 肥厚 程度 不 等 ,部 位 以 左 心室 为 常见 , 右 
心室 少见 。 根 据 心室 壁 肥厚 的 部 位 , Maron 等 将 肥厚 型 心 
肌 病 分 成 四 型 :前 室 间 隔 肥 厚 ( 工 型 ), 前 和 后 室 间 隔 肥厚 
〈 开 型 ), 室 间隔 与 左 心室 前 侧 壁 均 肥厚 ( 亚 型 ), 肥 厚 累 及 后 
间隔 和 (或 ) 左 心室 侧 壁 ,也 可 仅 累 及 心 尖 部 ,前 问 隔 和 左 心 
室 下 (后 ) 壁 不 厚 ( 型 ), 其 中 三 型 最 常见 占 52%, 玉 型 最 
少见 。 根 据 左 心室 流出 道 梗阻 与 于, 可 将 肥厚 型 心肌 病 分 
成 梗阻 性 和 非 梗 阻 性 。 室 间隔 高 度 肥 厚 向 左 心室 腔 内 突 
出 ,收缩 时 弛 起 左 心室 流出 道 模 朋 者 , 称 入 "本 肯 性 巴 厚 型 






















































心肌 病 ”旧称 “ 特 发 性 肥厚 型 主动 骨 SS 
室 间 隔 肥 厚 程度 较 经 ,收缩 期 未 引起 左 必 出 道明 显 模 
阻 者 , 称 为 " 非 梗阻 性 肥厚 型 心 有 Mai 前 乳头 肌 也 可 肥厚 ， 








常 移 位 而 影响 正常 的 为 膜 功 能 。 心 肌 高 度 肥厚 时 , 左 心室 





腔 减 小 。 下 RE 朗 与 左 心室 
后 壁 厚度 之 比 >1. 3, 少 数 可 达 3。 有 -种 变异 型 肥厚 型 心 





肌 病 ,以 心 尖 区 的 心肌 肥厚 较 著 。 肥 厚 型 心肌 病 的 冠状 动 
脉 数量 常 增多 。 显 微 镜 下 见 心肌 细胞 排列 亲 乱 ,细胞 核 畏 
形 , 细 胞 分 支 多 ,线粒体 增多 ,心肌 细胞 极度 肥大 ,细胞 内 糖 
原 含 基 增 多 ,此 外 , 尚 有 间 质 纤维 增生 。 电 镜 下 见 肌 原 纤维 
排列 也 紊乱 。2/3 患者 二 尖 辩 叶 增 大 增长 , 常 致 二 尖 疼 关 
闭 不 全 。 随 病程 发 展 ,心肌 纤维 化 增多 ,心室 壁 肥厚 减少 ， 
心 腔 狭 小 程度 也 减轻 ,甚至 扩大 ,此 为 晚期 表现 。 


【病理 生理 】 


(一 ) 左 心室 流出 道 梗阻 在 收缩 期 ,肥厚 的 心肌 使 心 

室 流 出 道 狭 窗 。 在 非 梗阻 型 ,此 种 影响 尚 不 明显 ,在 梗阻 型 
则 比较 突出 。 心 室 收缩 时 ,肥厚 的 室 间 隔 肌 凸 人 左 心室 腔 
使 处 于 流出 道 的 二 尖 辩 前 叶 与 室 间 隔 舍 近 而 向 前 移 位 
i 狭窄 与 二 尖 铁 关闭 不 全 ,此 作用 在 收缩 中 
左 心室 射 血 早期 ,流出 道 醒 阻 轻 , 喷 H 约 
i 全, 其余 70% 在 梗阻 明显 时 喷 出 ,因此 , 须 动脉 波 

束 上 升 的 升 支 ,下 降 后 再 度 向 上 上 形成 一 切 迹 ,然后 缓慢 
























后 ek 较 明 显 。 









下 降 。 流 出 道 梗 阻 指 在 收缩 期 左 心室 腔 与 流出 道 之 间 存 在 
压力 阶 差 , 流 出 道 与 主动 脉 间 无 压力 阶 差 。 有 些 患者 在 静 
息 时 流出 道 梗阻 不 明显 ,运动 后 变 为 明显 。 

二 ) 舒张 功能 异常 ”肥厚 的 心肌 顺应 性 减低 ,使 心室 
和 舒张 期 充盈 发 生 障 碍 ,舒张 未 期 压 可 以 升 高 。 舒 张 期 心 腔 
全 硬度 增高 , 左 心室 扩张 度 减 低 . 充 盘 速 率 与 充盈 量 均 减 
小 ,由 此 心 搏 量 减少 。 

三 ) 心肌 缺 血 由 心肌 需 氧 超过 冠状 动脉 血 供 ,心室 
壁 内 张力 增高 等 引起 。 


























【临床 表现 】 

起 病 多 缓慢 。 约 1/3 有 家 族 史 。 症 状 大 多 开始 于 30 
岁 以 前 。 

主要 症状 为 ;呼吸 困难 ,多 在 劳累 后 出 现 ,是 由 于 左 
心室 顺应 性 减低 ,舒张 末期 压 升 高 ,继而 肺静脉 压 升 高 , 肺 
浴血 之 故 。 与 室 间 隔 肥 厚 伴 存 的 二 ed 
淤血 ;@ 心 前 区 疼痛 ,多 在 劳累 后 出 现 , 似 心 可 不 典 
型 ,是 由 于 肥厚 的 心肌 需 氧 增加 而 冠状 动脉 供血 相对 不 足 
所 致 ;@ 乏 力 、 头 健 与 学 厥 ,多 在 活动 时 发 生 , 是 由 于 心率 加 
快 ,使 原 已 舒张 期 充盈 欠 佳 的 左 心室 舒张 期 进一步 缩短 ,加 



































重 充盈 不 足 , 心 排 血 量 减 低 。 活 动 或 情绪 激动 时 由 于 交感 
神经 作用 使 肥厚 的 心肌 收缩 加 强 ,加 重 流出 道 梗阻 , 心 排 血 
基 吕 减 而 引起 症状 @ 心 怪 , 由 于 RN 失常 所 





动 ren 者 心肌 纤维 化 广泛 心室 室 收 六 功能 也 减 ， 易 改 
生 心 力 衰竭 与 狐 死 。 

常见 的 体征 为 :OD 心 当 音 界 向 左 扩大 。 心 尖 扶 动向 左 
下 移 位 ,有 抬 举 性 冲动 。 四 胸骨 左 缘 下 段 心 尖 内 侧 可 听 到 
收缩 中 期 或 晚期 喷射 性 杂音 ,向 心 尖 而 不 向 心底 传播 可 从 





图 16-15-2 
图 示 上 、AVL 导 联 风 深 1 








第 十 五 章 心 肌 病 


FF 有 心室 流出 道 梗阻 的 患者 。 凡 增加 心 
答 的 措 施 何 和 胖 纯 商 交 -时 丙 他 上 
亚 硝酸 异 成 酯 硝酸 甘 油 、 做 Valsalva 动作 、 体 力 劳 动 

后 或 过 早搏 动 后 均 可 使 杂音 增强 ; 凡 减 弱 心 肌 收 缩 力 或 增 
加 心脏 负荷 的 措施 ,例如 血管 收缩 药 .8 受 体 阻 断 药 .下 蹲 ， 
紧 握拳 时 均 可 使 杂音 减弱 。 约 半数 患者 同时 可 听 到 二 尖 辩 
关闭 不 全 的 杂音 。@ 第 二 心音 可 星 反 常 分 裂 , 是 由 于 左 心 
室 喷 血 受 阻 ,主动 脉 六 延迟 关闭 所 致 。 第 三 心音 常见 于 伴 
有 二 尖 辩 关闭 不 全 的 患者 。 




































【辅助 检查 了 

(一 ) X 线 表现 ”胸部 平 片 可 能 见 左 心室 增 大 ,也 可 能 
在 正常 范围 。X 线 或 核 素 心血 管 造影 可 显示 室 间隔 增 厚 ， 
左 心 室 腔 缩小 。 核 素 心肌 显 像 则 可 显示 心肌 肥厚 的 部 位 逢 

(二 ) 心电图 表现 ODST-T 改变 见于 80% 以 上 患者 ， 
大 多 数 冠状 动脉 正常 ,而 心 尖 局 限 性 心肌 肥厚 的 患者 ,由 于 
冠状 动脉 心肌 内 分 布 异常 而 有 巨大 倒置 的 工 波 ;@@ 左 心室 
肥大 征象 见于 60 兴 患者 ,其 存在 与 心肌 肥大 的 程度 与 部 位 
有 关 ;@ 异 常 Q 波 的 存在 :Vs 、Vs .aVL、I 导 联 上 有 深 而 不 
宽 的 Q 波 ,反映 不 对 称 性 室 间 隔 肥 厚 , 不 能 误 认 为 心肌 梗 
死 ; 有 了 时 在 卫 、 旧 .aVF、Vi、V; 导 联 上 也 可 有 Q 波 ,其 发 生 
可 能 与 左 心室 肥厚 后 心 内 膜 下 与 室 壁 内 心肌 中 冲动 不 规则 
和 和 延迟 传导 所 致 ;@ 左 心房 波形 异常 ,可 能 见于 14 患者 
@ 部 分 患者 合并 预 激 综合 征 ( 图 16-15-2) 。 

(三 ) 超声 心动 图 表现 ”不 对 称 性 室 间 隔 肥 厚 , 左 心 
室 肥厚 形态 可 呈 谈 腹 状 . 即 中 间 大 .两 头 小 或 弥漫 至 ， gs 
部 。 病 变 部 位 室 壁 运动 幅度 减低 . 收缩 期 增 厚 率 减 小 
重 者 心室 腔 变 小 明显 ,收缩 期 其 至 成 闭 寒 状 。 olen 
心肌 病 的 心肌 肥厚 大 多 旦 非 对 称 性 或 不 均匀 性 ,早年 曾 特 
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心肌 病 的 心电图 


了 荆 政 变 


lS95 








| 0 值 。 但 近年 来 研究 发 现 ,少数 患者 可 表现 为 旨 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





别 强调 非 对 称 性 左 心室 壁 跑 厚 在 诊断 肥厚 型 心肌 病 中 的 价 
性 对 称 性 
肥厚 ,诊断 时 需 结合 临床 排除 能 导致 左 心 室 肥 厚 的 各 种 原 
因 , 如 主动 脉 瘀 狭 窑 .高 血压 等 。 心 尖 肥 厚 型 心肌 病 为 日 本 
学 者 Yamaguchi 等 于 1976 年 首先 报道 。 肥 厚 限于 心 尖 部 ， 
前 侧 壁 心 尖 部 尤其 明显 ,最 厚 处 可 达 14 一 32mm。 i 
切 常 规 作 系 列 标准 切面 很 容易 漏诊 , 尤 寺 
患者 必须 对 心 尖 部 作 仔 细 检 查 ( 图 16-15-: 
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或 妥 索 在 收缩 期 前 移 ;@@ 左 心室 舒张 功能 民 应 性 
减低 ,快速 充盈 时 间 延 长 ,等 容 舒 张 时 间 延 长 :四 应 用 多 普 


勒 法 可 以 了 解 杂 音 的 起 源 和 计算 醒 阴 前 后 的 压力 差 。 





16-15-3 








图 示 室 间隔 明显 
心 导 :心室 
梗阻 者 在 心室 腔 与 流出 3 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
有 心室 流出 道 梗阻 的 患 
断 并 不 困难 。 池 声 心动 图 检查 是 极 
法 ,无 论 对 梗阻 性 OO 和 帮 
显 肥 厚 并 有 二 
勒 测量 左 必 
例 。 心 
断 。 心 旬 
收缩 期 杂 让 
动力 党 而 观察 
别 诊 断 。 
(一 ) 高 血压 心脏 病 ”高 血 床 患者 也 可 出 现 左 心室 
称 甚至 非 对称 性 肥厚 表现 ,与 本 病 的 鉴别 较 困 难 。 但 高 血 
,一 般 不 华 有 左 心室 流出 道 梗阻 。Maron 认为 肥厚 
让 室 肥 厚 最 可 靠 的 鉴别 点 在 于 有 无 肥 








区 具有 特征 避 表现 , 诊 





















出 道 压 和 附 差 可 以 确 孔 
介 值 .临床 上 在 胸骨 下 段 左 

物 作 用 影响 血 流 
i。 此 外 ,还 须 作 以 下 鉴 





打 音 改变 有 助 于 诊 | 











计 













厚 型 心肌 病 的 家 族 史 ， 


全 | 相反 同属 其 扣 
























(三 ) 主动 脉 辩 狭窄 “此 病症 状 和 杂音 性 质 相 似 , 但 杂 
音 部 位 较 高 ,并 常 有 主动 脉 淤 区 收缩 期 喷射 音 ,第 二 心音 减 
弱 , 还 可 能 有 千张 早期 杂音 。X 线 示 升 主动 脉 扩张 。 生 理 





不 大 。 左 心 导管 检查 显示 收缩 
超声 心动 图 可 以 明确 病 





动作 和 药物 作用 对 杂音 影 
期 压力 阶 差 存在 于 主动 脉 辩 前 后 。 
变 部 位 。 

(四 ) 冠 心病 ”两 病 均 可 有 前, 心电图 ST-T 改 
变 ,而 异常 Q 波 也 为 两 者 共有 。 但 冠 心病 无 特征 性 革 音 ， 
主动 脉 多 增 宽 或 有 钙化 .高 血压 及 高 血脂 多 见 ;超声 心动 图 
上 室 间 隔 不 增 厚 , 但 可 能 有 节 段 性 室 辟 运动 异常 。 














【预后 】 
病程 发 展 缓慢 ,预后 不 定 。 可 以 稳定 多 年 不 变 , 但 一 且 
出 现 症状 则 可 以 逐步 恶化 。 狸 死 与 心力 衰竭 为 主要 的 死亡 
原因 。 镁 死 多 见于 儿童 及 年 轻 人 ,其 出 现 与 体力 活动 有 关 。 
A 因 尝 胸 Ee (活动 平板 试验 或 踏 车 试验 ) 
椭 厚 (超过 30mm)、 有 狸 死 家 族 











» 动 过 如 者 为 狼 死 的 危险 
4 可 能 机 制 I 包括 快速 室 性 心律 失常 , 窦 房 结 } 

滥 碍 ,心肌 缺 血 ,舒张 功能 障碍 , 低 血压 ,以 前 
少数 患 





变 与 心脏 传导 


。 心房 昭 动 的 发 生 可 以 促进 心力 衰竭。 


者 有 感染 性 心 内 膜 炎 或 栓塞 等 并 发 症 。 
【防治 
由 于 病因 不 完全 清楚 ,预防 较 困难 。 为 预防 症 





应 避免 劳累 激动 突然 用 力 。 凡 增强 心肌 收缩 力 的 药物 如 
洋 地 黄 类 ,8 受 体 兴 奋 药 如 异 两 肾上腺 素 等 ,以 及 减轻 心脏 
负荷 的 药物 如 硝酸 甘油 等 使 左 心 室 流 出 道 梗 阻 加 重 , 尽 量 
不 用 。 如 有 二 尖 辩 关闭 不 全 se 膜 炎 。 
本 病 入 到 是 各 小 于 60 岁 者 ,应 每 年 进行 临床 检查 ， 
包括 详细 询问 患者 及 其 家 属 病 史 , 做 超声 心动 图 检查 、24 



















或 48 小 时 动态 心电图 检查 ,了 解 直 立 运动 试验 时 的 血压 反 
应 等 ,以 进行 危险 性 评估 。 
治疗 的 目标 为 解除 症状 和 控制 心律 失常 。 现 用 的 治疗 





包括 :DB 受 体 阻 断 药 使 心肌 收缩 减弱 ,从 而 减轻 流出 道 醒 
蛆 ,减少 心肌 氧 耗 ,增加 舒张 期 心室 扩张 , 且 能 减 慢 心 率 , 增 
加 心 捕 量 。 普 蔡 洛 尔 应 用 最 早 ,开始 每 次 10mg,3 一 4 次 / 
日 ,逐步 增 大 剂量 ,以 求 改 善 症状 而 心率 和 血压 不 过 低 ,最 
多 可 达 200mg 44 左右 。 近 来 使 用 的 B 受 体 阻 断 药 有 美 托 
人 性 肌 力作 用 以 减 
i 性 而 有 利于 舒张 功能 。 维 
120~t80me/ d, 3 一 4 次 口服 ,可 使 症 大 长 j 组 

: 功能 或 房 室 传导 障碍 者 慎 用 。 地 尔 硫 
A 3 次 / 日 。 钙 通道 阻 断 药 
f;@@ 抗 心律 失 
A 病 为 
1 复 律 ; 罗 对 晚期 已 有 心 
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室 收缩 功能 损害 而 出 现 充血 性 心力 衰竭 者 ,其 治疗 与 其 他 
原因 所 和 至 的 心力 衰竭 相同 。 对 诊断 肯定 .药物 治疗 效果 不 
佳 的 梗阻 性 肥厚 型 心肌 病 患者 考虑 外 科 手 术 治 疗 , 作 室 间 
隔 肌 纵 深切 开 术 和 肥厚 心肌 部 分 切除 术 , 部 分 患者 需要 同 
对 进行 二 尖 瓣 置换 术 或 成 形 术 以 缓解 症状 。 药 物 疗效 不 佳 
者 还 可 以 通过 心 导 管 注射 无 水 酒精 闭塞 冠状 动脉 间隔 支 ， 
造成 肥厚 的 心肌 坏死 ,以 减轻 梗阻 。 近 年 来 应 用 双 腔 永久 
起 捕 器 作 右 心房 室 顺序 起 搏 以 缓解 梗阻 性 患者 的 症状 , 取 
得 一 定 疗效 ,但 目前 尚 无 证 据 表明 双 腔 起 搏 器 能 够 降低 肥 
厚 型 心肌 病 患 者 心 源 性 独 死 率 ,或 改善 非 梗 阻 性 肥厚 型 心 
肌 病 患者 的 症状 。 


第 三 节 限制 型 心肌 病 


限制 型 心肌 病 (restrictive cardiomyopathy, RCMD) 的 特 
征 为 原 发 性 心肌 和 (或 ) 心 内 膜 纤维 化 ,或 是 心肌 的 浸润 性 
病变 ,引起 心脏 充盈 受阻 ,发 生 舒 张 功能 麻 碍 。 


【发 病情 况 】 
本 病 主要 发 生 于 热带 与 亚热带 地 区 包括 非洲 、 南 亚 和 
南美 。 我 国 已 发 现 的 也 多 数 在 南方 , 旦 散发 分 布 。 


























【病因 和 发 病 机 制 】 

迄今 未 完全 清楚 。 除 温润 性 病变 外 , 非 浸润 性 的 本 型 
心肌 病 的 发 病 机 制 研究 ,集中 于 嗜 酸性 粒 细 胞 ,在 热带 与 温 
带 地 区 所 见 的 一 些 本 病 患 者 不 少 与 嗜 酸性 粒 细胞 增多 有 
关 。 早 期 为 坏死 期 ,一 般 在 起 病 5 周 以 内 ,心肌 内 哮 酸 性 粒 
细胞 增多 ,到 10 个 月 时 , 心 内 膜 增 厚 并 有 血栓 形成 ,为 血 恰 
形成 期 ;2 年 以 后 进入 纤维 化 期 ,致密 纤维 沉积 在 心 内 膜 及 
其 下 1/3 心肌 内 , 增 厚 的 心 内 膜 可 达 4~5mm。 致 密 组 多 
常 延伸 至 房 室 汰 的 乳头 肌 和 胁 索 中 ,导致 二 尖 因 和 
关闭 不 全 。 











【病理 】 

心脏 外 观 轻 度 或 中 度 增 大 , 心 内 膜 显著 纤维 化 与 增 厚 
以 心室 流 和 人 道 与 心 尖 为 主要 受累 部 位 , 房 室 状 也 可 被 察 及 ， 
纤维 化 可 深入 心肌 内 。 附 壁 血栓 易 形 成 。 心 室 腔 缩小 。 心 
肌 心 内 膜 也 可 有 钻 化 。 显 微 镜 下 见 心 内 膜 表层 为 玻璃 位 变 
下 面 为 






【病理 生理 】 

心 内 膜 与 心 贞 纤 
不 同 程度 的 收缩 功 
限制 ,心室 的 顺应 性 







维 化 使 心室 
时 .心室 有 






第 十 五 章 心 肌 病 


造成 类 似 缩 窄 性 心包 灾 时 的 病理 生理 变化 。 房 室 注 受累 时 | 户 他 Wi 让 





可 以 出 现 二 尖 辩 或 三 尖 状 关闭 不 全 
【临床 表现 了 

起 病 比 较 缓慢 。 早 期 可 有 发 热 .逐渐 出 现 乏 力 、 头 尝 、 
气急 。 病变 以 左 心室 为 主考 有 左 心 衰竭 和 肺动脉 高 压 的 表 
现 .如 气急 .咳嗽 ,咯血 、 肺 基底 部 蝎 音 ,肺动脉 以 区 第 二 心 
音 让 
和 























亢进 等 ;病变 以 右 心室 为 主 者 有 有 心室 回血 受阻 的 表现 ， 
颈 静 脉 经 张 、 肝 大 、 下 上肢 水 肿 、 腹 水 等 。 心 脏 冲 动 常 减弱 ， 
浊音 界 轻 度 增 大 ,心音 低 , 心 率 快 ,可 有 舒张 期 奔 马 律 及 心 
律 失常 。 心 包 积 液 也 可 存在 。 内 脏 栓 寨 不 少见 。 











【辅助 检查 】 

X 线 检查 示 心 影 扩大 ,可 能 见 到 心 内 膜 心 肌 钴 化 的 阴 
影 。 心 室 造影 见 心室 腔 缩小 。 心 电 图 检查 示 低 电压 ,心房 
或 心室 肥大 , 束 支 传导 阻 洲 ,ST-T 改变 ,心房 颜 动 ,也 可 在 





A 
不 大 或 缩小 , 右 心室 心 尖 部 心 内 
散 , 形 成 一 候 硬 变形 的 异常 回声 区 ,使 
整个 心 腔 变形 。 心 肌 壁 可 以 增 厚 ,也 可 正常 或 厚度 不 均 , 室 
动 减 螺 。 当 病变 累及 房 室 辩 时 ,可 见 二 尖 为 和 三 
心包 膜 一 般 不 增 厚 。 心 导管 检查 示 心 室 的 舒张 
末期 庄 逐 渐 上 升 ,造成 下 陷 后 平台 波 型 ,在 左 心室 为 主 者 肺 
动脉 压 可 增高 ,在 右 心室 为 主 者 右 心 房 压力 高 , 右 心房 压力 
曲线 中 显著 的 v 波 取代 a 波 。 收 缩 时 间 间 期 测定 不 正常 。 
































由 于 本 病 的 早期 临床 表现 不 明显 ,诊断 较 困 难 。 临 床 
症状 出 现 后 则 依靠 各 项 检查 可 以 确诊 ,超声 心动 图 为 无 创 
而 有 效 的 检查 方法 。 心 肌 心 内 膜 活 组 织 检查 .如 有 阳性 的 
特异 性 发 现 ,有 助 于 诊断 ,也 可 能 仅 发 现 浸润 性 病变 。 在 临 
床上 须 与 缩 窗 性 心包 炎 鉴 别 , 尤 其 有 ， 变 为 主 的 病例 ， 
两 者 临床 表现 相似 。 有 急性 心包 炎 史 \X 线 示 心 包 钙 化 . 胸 
部 CT 或 磁 共 振 检 查 示 心包 增 厚 ,支持 心包 炎 ; 心 电 图 上 心 
房 或 心室 肥大 、 束 支 传导 阻 滞 ,收缩 时 间 间 期 不 正常 支持 必 、 
肌 病 ;超声 心动 图 对 两 者 的 鉴别 有 较 大 帮助 , 心 尖 部 心 腑 闭 











j 















塞 及 心 内 膜 确立 本 病 的 诊断 。 对 于 诊断 困难 
作 心室 造影 和 心 内 膜 心 贞 活 检 。 







【预后 】 
不 一 。 过 去 由 于 治疗 厅 彻 底 . -一世 出 现 
力 .最 后 导致 光 亡 。 太 心室 病变 为 证 
者 比 右 心 室 病变 为 主 痢 预后 略 好 
区 防治 

预防 仪 限于 以 免 并 发 症 。 不 宜 劳 景 . 防 直 感染 


演 亲 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


以 针对 心力 衰竭 的 症状 为 主 。 有 心房 额 动 者 可 给 予 洋 地 黄 
i 5 或 血管 扩张 


中 类 ;有 水 肿 和 腹水 者 宜 用 利 风光 



































药 时 应 注意 不 使 心室 充盈 压 下 降 过 

止 栓塞 可 用 抗 凝 药 。 近 年 用 手术 切除 

膜 , 房 室 狼 受 损 者 同时 进行 人 工 辩 膜 置换 术 , 有 和 较 好 的 
效果 。 


第 四 市 ” 致 心律 失常 型 
右 心室 心肌 病 


致 心律 失常 型 右 心 竺 





* 肌 病 (arrhythmogenic right 






ventricular cardiomyopathy) ,又 称 致 心律 失常 型 右 心室 发 
育 不 全 (arhythmogenic right ventricular dysplasia, ARVD)， 


致 心律 失常 型 心肌 病 (arrhythmogenic cardiomyopathy) ,由 
Fontaine 在 1977 年 首先 提出 并 描述 ,是 一 种 临床 少见 的 疾 
病 , 以 起 源 于 右 心室 的 心律 失常 和 右 心室 的 特殊 病理 改变 
为 特征 。 


病因 和 发 病 机 制 】 
迄今 不 明 。 在 临床 上 散发 病例 较 多 


的 作用 。 


多 见 ,有 些 患 者 有 家 


族 足 ,提示 其 发 病 机 制 中 遗传 因素 












. 则 用 室 明 显 扩大 。 本 病 的 主要 异 沉 
` 同 程度 上 被 脂肪 和 纤维 组 织 所 取代 ,此 改变 与 部 分 性 
Uhl 畸形 (羊皮 纸 心 胜 )(CUhl syndrome) 很 相似 。 但 又 不 完 
全 相同 ,因为 后 者 右 心室 的 心肌 缺 如 ,而 本 病 的 右 心室 心 内 
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噶 、 心 肌 和 和 心 外 膜 各 层 仍 能 清楚 辨认 。 部 分 患者 同时 有 不 


同 程度 的 左 心室 累及 


【病理 生理 了 
基于 本 病 的 病理 学 改变 , 推 
iene 尼 肌 纤维 会 发 生 传导 








测 夹杂 在 无 传导 特性 的 脂 
导 延 缓 ,从 而 














易 与 邻近 的 正常 心肌 间 产 生 折返 现象 ,致使 右 心室 源 性 室 
性 心动 过 速 反复 发 作 。 同 时 , 右 心室 心肌 纤维 中 的 病理 下 








变 ,使 右 心室 心肌 薄弱 ,可 导致 右 心室 形态 异常 和 机 械 收缩 
功能 减低 ,从 而 引起 一 系列 右 心 衰竭 的 临床 表现 。 


【临床 表现 】 
部 分 患者 有 家 族 史 ,男女 同样 患 病 。 主 要 症状 为 反复 
举 厥 , 独 死 者 不 少见 。 发 生 右 心 衰竭 时 可 出 现 肝 大 、 绒 静脉 


特 张 下肢 水 肿 ,腹水 等 。 






:心动 过 加， 且 为 左 
QL I 
a 诊 pm 重要 
的 休 积 扩 大 和 (或 ) 运 动 异 常 1 
pk 至 形成 旨 袋 样 改 变 ; 调节 束 

I 这 乱 , 右 心 全 主流 入 道 或 流出 道 所 局 限 
中 ?报道 10 例 本 病 的 超声 显 人 
或 区 域 性 扩大 ,严重 者 局 部 右 心 
玉 心室 心 尖 、 有 , 心室 流出 道 
ae ermal 合 位 于 心 尖 部 ,1 例 位 于 侧记 


心电图 表现 为 频 发 
人 i a 
















附 局 









ee 














第 十 五 章 心 肌 病 


共 他 引起 右 心 室 扩 大 和 影响 右 心室 功能 的 情况 ,如 房间 隔 。 ”化 不 全 为 压力 负荷 过 重 和 心肌 缺 血 阻止 正常 胚胎 心肌 窦 奉 
缺损 , 右 侧 心 畴 膜 病 变 ( 包 括 Ebstein 了 畸形) 肺动脉 高 压 ”的 闭合 所 致 。 但 也 有 人 认为 此 种 深 陷 的 间隙 衬 以 内 皮 细 
等 ;@ 左 侧 心 腔 一 般 无 异常 (图 16-15-4) 。X 线 检 查 正常 或 。 胞 ,并 与 心 内 膜 相 延 续 . 因 此 它 并 非 心 肌 内 的 罕 状 际 。 目 前 
显示 右 心 室 扩大 。 核 索 心 贞 显 像 提示 右 心室 扩大 , 射 血 分 。 尚未 明确 孤立 性 和 继 发 性 心室 肌 致密 化 不 全 是 否 为 同一 种 
数 下 降 。 心 血管 造影 可 显示 平均 右 心室 收缩 末期 及 舒张 末 ”疾病 。 






































期 内 径 , 右 , 左 心室 收缩 未 期 及 千张 末期 内 径 之 比 和 容积 之 患者 心脏 扩大 \ 心 肌 重量 增加 、 冠 状 动脉 通畅 。 受 累 的 
比 增 大 。 心室 腔 内 见 多 发 .异常 粗大 的 肌 小 梁 和 交错 深 陷 的 隐 帘 , 病 
变 可 不 同 程度 地 累及 心室 壁 的 内 2/3. 肥 大 肌 束 的 细胞 核 
【预后 】 异形 ,纤维 组 织 主要 出 现在 心 内 膜 下 ,其 间 可 见 炎症 细胞 浸 
病程 预后 不 定 , 狂 死 为 主要 死亡 原因 ,多 见于 年 轻 人 。  ” 渔 。 外 层 致 密 心 肌 厚 度 变 薄 , 肌 束 行走 及 形态 学 基本 正常 . 
细胞 核 大 小 均匀 。 
【防治 
由 于 病因 未 明 ,预防 较 困难 。 临 床 发 现 病例 后 .可 动员 “长 病 理 生理 了 
患者 家 届 进 行 检 查 ,以 及 早 诊治 。 治 疗 的 目标 是 控制 心律 (一 ) En 舒张 功能 不 全 可 能 


失常 ,防止 独 死 。 药 物 治疗 包括 索 他 洛 尔 、 其 他 8 阻 断 药 或 ”是 由 于 异常 的 心室 et 心 腔 内 过 多 肌 小 梁 产生 心室 充 
钙 通道 阳 断 药 以 控制 室 性 心律 失常 。 导 管 消融 或 手术 切除 tt 过 多 突起 的 肌 小 梁 由 于 血 流 供需 
是 治疗 本 病 的 可 选 方法 , 置 人 胸腔 内 除 闫 器 或 间 的 不 匹配 ,产生 慢性 心肌 缺 血 可 能 是 发 生 进 行 性 收缩 功 
心 旺 移 植 可 提高 长 期 生存 率 。 能 不 全 的 原因 。 
(二 ) 心律 失常 ”可 能 与 肌 束 极其 不 规则 的 分 支 和 连 
第 五 节 心肌 致密 化 不 全 接 ,等 容 收 缩 时 室 壁 张力 增加 ,局 部 的 冠状 动脉 灌注 ; 
起 组 织 损伤 和 激动 延迟 等 潜在 的 致 ， 
心肌 致密 化 不 全 (noncompbaction of ventricular myo- (三 ) 体循环 栓塞 ”这 可 能 由 于 心 上 
cardium,NVMD ,又 称 海绵 状 心肌 (spongy myocardium) 或 中 的 缓慢 血 流 引 起 血栓 形成 、 栓 子 脱 治 
心肌 罕 状 态 (persisting sinusoids) 。 NVM 是 由 于 成 的 。 尸 检 中 曾 报道 在 肌 小 梁 间隙 内 内 有 血栓 形成 。 
胚胎 初期 正常 心 内 膜 形成 停止 所 致 的 罕见 的 先天 性 心肌 
痢 , 有 家 族 发 痢 贷 向 ,可 孤立 存在 ,或 与 其 他 先天 性 心 星 畸 ” 【临床 表现 】 
形 并 存 。 所 有 病例 均 累及 左 心室 ,但 右 心室 也 可 受累 。 本 病 分 为 左 心室 型 , 右 心 室 型 及 双 心 室 型 ,以 左 心室 型 
最 多 见 。 心 力 衰竭 、 心 律 失常 .血栓 形成 是 本 病 的 三 大 特 
【发 病 机 制 】 点 ,临床 表现 无 特异 性 。 有 些 患者 出 生 即 发 病 , 有 些 患者 直 
本 病 的 发 病 机 制 目前 尚 不 清楚 ,有 非 单一 遗传 背景 , 国 到 中 年 才 出 现 症状 或 终身 没有 症状 。 临 床 表现 主要 有 : 
外 文献 报道 家 族 发 病 率 为 44%, 国 内 有 报道 为 11%。 有 研 @ 心 力 衰竭 ,可 首发 急性 左 心 衰竭; ee 包括 快速 
究 发 现 ,儿童 发 病 与 Xq28 染色 体 G4.5 基因 突变 有 关 ， 成 性 室 性 心律 失常 , 束 支 传导 阻 滞 . 预 激 综 ;国体 循环 
色 体 11p15 关系 密切 。 此 外 ,肿瘤 坏死 因子 栓塞 ;名 异形 面容 .在 本 病 的 某 训 儿 童 中 权 ein 到 非特 异 
. 心 内 膜 下 心肌 缺 氧 以 及 多 种 致 畸 因素 均 可 能 。 ”性 面容 ,如 前 额 突出 .斜视 、 低 耳垂 、 小 脸面 等 。 
参与 本 病 的 发 生 。 





























































的 和 包 查 各 众 断 






【病理 解剖 】 主要 于 段 .主要 

正常 胚胎 发 育 的 第 1 个 月 ,心脏 冠状 动脉 循环 形成 前 。 的 超声 表现 有 :WD 心 室 胜 内 多 发 ,过 度 隆 突 的 肌 小 梁 和 

证 脸 心 肌 是 由 海 缩 状 心 肌 组 成 , 心 腑 的 血液 通过 其 间 的 隐 、。 其间 的 隐 帘 .形成 网 状 结构 , 称 为 * 心肌 ”或 " 止 敏 密 

窗 供 应 相应 区 成 的 心肌 。 上 是 胎 发 育 5 心室 肌 逐 渐 致 心肌 ”病变 以 和 段 最 为 明显 :可 波及 室 

密 化 , 隐 帘 不 缩 成 毛细 血管 ,形成 冠状 动脉 微 循环 L 

密 化 过 程 从 心 外 腊 到 心 内 膜 ,从 基底 部 到 心 类 部 。 本 病 表 ”六 
密 化 ; 止 ,形成 过 多 突起 肌 小 外 和 低 回 直上 


















近 心 类 部 1 3 室 
! 段 ， 地 个 全 段 ， 









EK 坊 中 


东 纯 











成 低 池内 上 i 与 的 pe 纹 密 ny CL I 起 
, 称 为 " 扳 立 和 松 上 组 织 匡 语 ( 图 16 45359 加 彩色 多 善 币 可 测 

9 则 党 用 来 及 民 填 有 低速 自流 与 心 膝 相 通史 其 I 
于 复杂 的 发 维 型 先天 腔 扩 i 千张 及 收 ‘i 4 引 织 区 普 勒 量 像 缸 帘 
入 阳 性 澳 变 和 冠状 动脉 先天 畴 形 患 者 时 的 绯 发 性 心肌 致密 显示 : 患 首 不 心室 前 维 、 侧 骂 和 后 矿 中 起 划 心 尖 妃 收 蓄 延 
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循环 系统 疾病 


运动 不 协调 ,收缩 期 最 大 应 变 值 明显 减 低 . 
F 病 变 区 域 的 心 腔 内 发 现 附 壁 血栓 。 




















图 16-15-5 心肌 致密 化 不 全 的 超声 心动 
图 示 左 心 腔 内 丰 窜 的 肌 小 梁 组 织 ( 箭 头 所 示 ) 和 隐 窜 











【鉴别 诊断 】 
本 病 要 与 下 列 疾病 进行 鉴别 : 
和 扩张 型 必 肌 病 ”心脏 扩大 、 重 量 增加 、 冠 状 动脉 
前 畅 心肌 纤维 呈 不 均匀 性 肥大 是 两 者 的 共同 病理 特点 , 扩 
Ed K jE 心 内 膜 光 滑 , 心 肌 细胞 肥大 但 
| | 规则 , 间 质 E “周围 常见 。 而 NVM 为 
内 有 和 多 发 .异常 粗大 的 肌 小 梁 
有 的 室 上 
-并 交错 这 乱 ,纤维 
a 扩 ? ew 心肌 病 也 可 有 较 多 突 ; 起 的 肌 小 梁 , 但 
rte 缺乏 深 陷 的 肌 小 梁 间 院 , 室 壁 厚度 均 












































习 变 游 也 不 同 于 本 病 的 室 辟 厚度 薄 厚 不 均 。 

(二 ) 肥厚 型 心肌 病 肥厚 型 心肌 病 可 以 有 粗大 的 肌 
小 梁 , 但 缺乏 深 陷 的 隐 帘 。 

(三 ) 缺 血 性 心肌 病 





除 NVM 特征 性 超声 表现 外 ， 
NVM 患 者 的 冠状 动脉 造影 多 显示 正常 ,而 缺 血 
的 冠状 动脉 造影 显示 一 支 支 冠状 动脉 明显 狭 罕 。 
(四 ) 心 尖 部 血栓 ”可 被 误诊 为 心肌 致密 化 不 全 ,但 心 
尖 部 血栓 回声 密度 不 均匀 ,没有 深 陷 的 肌 小 梁 间 际 ,血栓 内 
没有 彩色 血 流 。 






:心肌 病 




















〖 预 后 
项 后 “Re 病 年 龄 及 发 病 时 的 心 功能 有 关 ， 
主要 死 内 是 丈 死 和 硕 固 性 心力 衰竭 。 








总 体 预 后 差 ， 





6 疗 , 持 





= 入 ' 自 多 L 人 志 室 性 心动 过 速 
于 安 惫 开 人 DD 以便 在 发 作 时 站 时 转 复 ,类 来 划 心 力 3 








1600 


虑 心脏 移植 。 
第 六 节 “ 心 尖 球 圳 样 综合 征 


心 尖 球 囊 样 综合 征 (apical ballooning syndrome) 是 指 


临床 表现 类 似 于 急性 心肌 梗死 , 左 心室 造影 或 超声 心动 图 
显示 左 心室 心 尖 部 室 壁 运动 摩 碍 ,收缩 末期 旦 球 玖 样 ,而 完 

状 动脉 造影 未 未 见 显著 狭窄 的 一 类 综合 征 。 该 综合 征 最 早 由 
日 本 的 Dote 等 报道 , 因 左 心 室 造影 发 现 左 心室 收缩 未 期 呈 
圆 底 罕 颈 形 ,形似 捕 提 章鱼 的 章鱼 套 , 而 命名 为 "takotsubo” 
(章鱼 套 ) 心 肌 病 。 











【病因 和 发 病 机 制 】 

心 尖 球 事 样 综合 征 是 一 少见 病 
可 能 与 冠状 动脉 癌 迹 
和 应 激 有 关 。 


,具体 发 病 机 制 不 清 
` 微 血管 ed I 以 及 精神 因素 





【病理 】 

本 综合 征 的 病理 表现 不 多 , 且 不 -- 致 。 有 研究 发 现 ,该 
综合 征 的 患者 心肌 中 存在 局 灶 性 心肌 损伤 ,白细胞 浸润 和 
心肌 纤维 化 ,也 有 报道 发 现 心肌 中 仅 有 脂肪 浸润 ,而 无 心肌 
炎症 或 坏死 。 


【临床 表现 】 


综合 征 好 发 于 女性 ,大 多 数 有 应 激 因素 ,临床 表现 类 
似 于 急性 心肌 梗死 ,其 特点 包括 突 发 心绞痛 样 胸痛 ,心电图 
ST 段 明显 抬 高 ,多 导 联 工 工 波 倒置 和 QRS 波 异 常 。 超声 心 
动 图 和 左 








生 司 和 


造影 发 现 心 尖 部 室 壁 运动 障碍 ,收缩 末期 心 
血清 心肌 酶 增高 ,而 冠状 动脉 造影 未 发 
现 具有 血 流动 力学 意义 的 冠状 动脉 狭窄 。 受 损 心 肌 的 收缩 
功能 迅速 恢复 是 本 综合 征 的 最 显著 特征 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

主要 依据 下 列 特征 诊断 本 综合 征 :@@ 可 逆 性 左 心室 心 
纤 运 动 障碍 ;四 胸痛 且 有 心肌 梗死 样 心电图 表现 

图 冠状 动脉 造影 未 发 现 明 吕 电 旱 党;@ 大 多 数 息 者 有 精神 应 

激 原因 ;@ 老年 女 性 多 见 ;预后 册 好 本 综 

抽 梗 死 的 主要 区 别 在 于 心 央 部 室 迟 运 3 

复 , 而 且 冠 状 动脉 造影 无 明显 狄 淮 。 


【治疗 】 

消除 诱因 ,在 患者 发 病 急 性 期 ,主要 针对 维持 血 流 动力 
有 报道 使 用 血管 活性 药物 或 者 主动 脉 球台 

受 体 阻 断 药 和 血管 紧张 素 转 换 酶 卸 制 剂 但 是 否 

切 依据 尽管 和 流动 力学 受 损 程度 不 同 .但 左 心 字 

能 大 多 艾 能 在 数 周 至 数 月 内 恢复 ,项 后 良好 。 
















> 














第 七 节 ” 继 发 性 心肌 病 


继 发 性 心肌 病 (secondary cardiomyopathy) 是 指 伴 有 特 
异性 系统 性 疾病 的 心肌 疾病 。 本 类 疾病 病 种 较 多 ,诊断 主 
要 根据 发 现 有 足以 引起 心肌 病变 的 系统 性 疾病 的 存在 , 治 
疗 主要 针对 其 病因 。 


【病因 】 

(一 ) 代谢 性 心肌 病 包括 内 分 泌 性 :毒性 甲状 腺 肿 、 
甲状 腺 功能 减弱 ,肾上腺 皮质 功能 不 全 、 哮 铬 细胞 瘤 、 肢 端 
E 大 症 、 糖 尿 病 ;家 族 性 累积 性 或 浸润 性 疾病 :如 血色 病 、 糖 
原 累 积 症 、Hurler 综合 征 、.Refsum 综合 征 、Niemann-Pick 病 、 
Hand-Schuller-Christian 病 、Fabry-Anderson 病 、Morquio-Ull- 
rich 病 ;营养 物质 缺乏 : 如 钙 代 谢 异常 、 镁 缺乏 、 营 养 异常 
(如 Kwashiorkor 病 、 贫 血 .脚气 病 、 硒 缺乏 ) ;淀粉 样 变 : 原 
发 性 、 继 发 性 、 家 族 性 .遗传 性 心脏 淀粉 样 变 ;家 族 性 地 中 海 
热 ,老年 淀粉 样 变性 等 。 
二 ) 全 身 性 疾病 ”包括 结缔 组 织 疾病 ,如 系统 性 红 
班 狼疮 、 结 节 性 多 动脉 炎 、 类 风湿 关节 炎 、 硬 皮 病 、 皮 肌 
类 等 。 











三 ) 肌 萎缩 ”包括 Duchenne、Becker 型 和 肌 强 直 性 
肌 鞭 缩 。 

四 ) 神经 肌肉 性 疾病 ”包括 Friedreich 共 济 失调 、 
Noonan 综合 征 和 着 色 斑 病 。 

五 ) 过 敏 性 和 中 毒性 反应 ”包括 对 酒精 、 儿 茶 酚 胺 、 
总 环 类 ,辐射 和 其 他 损害 的 反应 。 

酒精 性 心肌 病 可 有 大 基 饮 酒 史 , 目 前 对 酒精 的 作用 是 
致 病 的 ,或 仅 是 条 件 致 病 的 尚 不 能 明确 。 

{六 ) 围 生 期 心肌 病 ” 指 首次 发 病 在 围 生 期 的 心肌 病 ， 
可 能 是 一 组 混杂 的 疾病 。 











【 克 山 病 】 

克 山 病 (Keshan disease) 是 因 在 我 国 黑龙 江 省 克 山 县 
发 现 的 原因 不 明 的 地 方 性 心肌 病 而 得 名 的 , 实 属 原因 不 明 
的 扩张 型 心肌 病 范 畴 。 发 病 多 集中 在 我 国 (日 本 、 朝 鲜 也 
有 ) 东 北 寒冷 气候 和 西南 潮湿 炎热 气候 一 条 地 带 , 多 发 于 
中 ,青年 人 ,女性 多 于 男性 。 尽 管 病因 不 明 , 但 可 能 与 多 种 











第 十 五 章 心 肌 病 


因素 参与 有 关 : 外 周 环境 (尤其 水 源 、 土 壤 、 粮 食 等 ). 个 人 了 1 


生生 活 习惯 ,营养 状况 , 某 些微 量 元 素 ( 硒 ) 缺 乏 以 及 病毒 | 
《 柯 萨 奇 病毒 . 埃 可 病毒 ) 感 染 等 。 病 理 改变 主要 是 心肌 变 ， 
性 坏死 瘦 痕 形成 ,最 后 导致 左 心室 扩大 、 全 心 扩 大 、 心 力 
衰竭 。 根 据 病程 发 展 临 床 分 急 型 、 亚 急 型 . 慢 型 和 潜在 型 . 
最 终 发 展 为 与 原因 不 明 的 扩张 型 心肌 病 相似 的 临床 表现 。 
根据 流行 病 学 特点 ,人 群发 病情 况 , 结 合 临床 表现 和 相关 检 
查 ,并 排除 其 他 心脏 病 的 存在 ,诊断 并 不 困难 。 治 疗 际 机 让 
处 理 外 , 接 其 他 处 理 心力 闪光 的 方法 (参见 本 篇 第 一 
功能 不 全 ”) 。 由 于 环境 .居住 条 件 改善 ,注意 pi 
县 元 素 硒 等 ) ,改变 生活 习惯 ,通过 采取 积极 的 综合 性 预防 
措施 , 早 发 现 ,. 早 治疗 ,本 病 目前 已 经 少见 。 
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第 十 六 篇 “循环 系统 疾病 


第 十 六 章 


正常 心包 是 由 脏 层 和 壁 层 组 成 ,两 者 之 间 为 心包 腔 , 呈 
封闭 的 讲 袋 状 , 内 含 约 20 一 30ml 的 液体 ,具有 润滑 作用 。 
脏 层 心包 是 由 外 纤维 层 和 单 层 间 皮 细胞 共同 组 成 为 内 浆 膜 
层 , 紧 贴 于 心脏 和 心 外 膜 脂 肪 表面 。 内 浆 膜 层 经 折返 后 衬 
于 外 纤维 层 的 内 面 共 同 构成 了 壁 层 心包 。 心 包 的 作用 主要 
是 帮助 心脏 在 胸腔 内 的 固定 ,防止 心脏 随 体位 改变 而 过 度 
移动 。 心 包 还 可 以 减少 心脏 与 周围 组 织 的 摩擦 ,是 阻止 炎 
症 和 恶性 肿瘤 向 心脏 转移 的 天 然 屏 障 。 

获得 性 的 心包 疾病 可 来 源 于 各 种 病因 ,但 大 多 数 的 病 
理 生 理 改变 和 临床 表现 是 相似 的 ,通常 都 表现 为 心包 炎 、 心 
包 积 液 和 缩 窗 性 心包 炎 。 因 此 ,心包 炎 (pericarditis) 是 最 
常见 的 心包 病变 ,可 由 多 种 致 病因 素 引起 ,也 可 以 是 全 身 疾 
病 的 一 部 分 ,或 由 邻近 组 织 病变 蓝 延 而 来 。 它 可 与 心脏 的 
其 他 结构 如 心肌 或 心 内 膜 等 炎症 同时 存在 , 亦 可 单独 存在 。 
根据 病程 ,心包 炎 可 分 为 急性 和 慢性 两 种 ,前 者 常 伴 有 心包 
渗 液 ,后 者 常 引起 心包 缩 罕 。 


第 一 节 急性 心包 炎 


心包 炎 (acute pericarditis) 是 心包 膜 脏 层 和 和 壁 层 
症 ,可 以 同时 合并 心肌 炎 和 心 内 膜 炎 ,也 可 以 作为 
一 的 心脏 病 损 而 出 现 。 急 性 心包 炎 时 常 伴 有 胸痛 和 心包 


渗 液 (pericardial effusion) 。 


































【病因 了 
心包 炎 的 流行 病 学 资料 较 少 。 

2 多 ~6 兴 .在 1948~1999 年 ,上 
院 和 华山 医院 的 内 科 和 和 心 四 
包 炎 患者 分 别 占 1.71%、 
1. 39% 。 

急性 心包 炎 可 由 各 种 原 发 的 内 外 科 疾 病 ( 表 16 16-1) 
pp 也 有 部 分 病因 至 今 不 明 。 上 日 前 大 多 数 病 因 仍 以 炎 
症 为 主 : 其 中 非特 异性 , 结 倍 性 ,化 脓 性 和 风湿 性 心包 炎 较 
为 常见 国外 资料 表明 芽 特 异性 心包 炎 已 成 为 成 年 人 心包 


' 检 中 的 发 生 率 为 
大 学 附 届 中 山 医 
: 院 患 者 中 ,5 个 年 代 的 心 
2.17%、1.54 痪 、2.32% 和 
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于 等 


炎 的 主要 类 型 ;国内 报道 仍 以 结核 性 心包 伙 居 多 ,其 次 为 非 
特异 性 心包 炎 。 随 着 抗生素 和 化 学 治疗 的 进展 ,结核 性 ,化 
胺 性 和 风湿 性 心包 炎 的 发 病 率 已 明显 减少 。 细 获 感 染 依然 
占 多 数 。 某 些 艾滋 病 (AIDS) 患 者 常会 合并 有 多 重 感 染 包 
括 结核 ,在 某 些 地 区 已 经 成 为 心包 炎 的 主要 病因 。 除 系统 
性 红斑 狼疮 性 心包 炎 外 ,男性 发 病 率 明显 高 于 女性 ,成 人 较 
儿童 多 见 。 而 其 他 继 发 性 的 心包 炎 包 括 心肌 梗死 ,心脏 手 
术 后 所 引起 心包 炎 有 逐渐 上 升 趋势 。 心 脏 病 发 作 引起 的 心 
包 炎 大 多 在 发 病 的 1~2 天 发 生 ( 占 10%~15%), 而 10 天 
ene rat 1% 一 3%。 心 肌 梗死 后 心包 炎 












(Dressler”s 综合 征 ) 经 常 发 生 在 心肌 梗死 后 数 周 或 数 月 
后 ,可 能 与 自身 免疫 有 关 ， 而 且 较 易 复发 。 结 缔 组 


功能 衰竭 .创伤 .肿瘤 ,甲状腺 功能 减退 放疗 以 及 慢性 渗 沁 
《如 主动 脉 六 渗 入 心包 ) 等 也 时 常 可 见报 道 。 急性 心包 类 还 
可 源 于 某 些 药物 ,如 华 法 林 、 肝 素 、 青 性 崇 、 普 鲁 卡 因 胺 、 芋 





妈 英 和 保 泰 松 等 。 大 量 的 心包 积 液 更 多 见于 肿 痛心 胜 损 
伤 或 心脏 手术 后 。 
病理 解剖 】 
心包 炎症 反应 的 范围 和 特征 随 病因 而 异 。 可 为 局 限 性 
或 浆 温 性 ,病理 变化 有 纤维 蛋白 性 (下 性 ) 和 渗 出 性 (湿性 ) 








两 种 ,前 者 可 发 展 成 后 者 。 渗 液 可 为 冯 液 纤维 蛋白 性 ,浆液 
血性 、 sa 性 本 大 攻 的 内 
和 渗 出 物 [长 达 数 





月 ， , 倡 旺 扑 3 竹 积 汪 。 


化 月 性 心包 























最 中 性 

ei 稍 厚 的 月 液 。 胆 轩 含有 大 

3 手心 包 炎 的 渗 液 则 中 牛奶 

崇 及 心包 下 的 表层 心肌 ,少数 严重 者 可 

\ 肌 ,其 蒜 扩 散 到 纵隔、 横 脐 和 胸 异 。 人 

合 后 可 性 存 局 部 细小 斑 块 ,也 可 出 现 普遍 的 心包 增 厚 ,站 

留 个 同 程度 的 精 连 。 急性 纤维 素性 心包 炎 的 炎症 渗 出 - 

常 可 完全 洲 解 而 牙 收 ,或 较 长期 存在 : 亦 可 机 化 而 被 结 绪 
组 织 所 代替 


形成 握 痕 ,此 至 引起 心包 钙化 ,最 终 发 展 成 织 
罕 性 心包 炎 





表 16-16-1 急性 心包 炎 的 病因 分 类 | 
(一 ) 感染 性 心包 炎 | | 
1. 细菌 性 (1) 化 脓 性 如 肺炎 球菌 、 葡 萄 球菌 .链球 菌 . 革 兰 阴性 菌 败血症 .脑膜 炎 双 球菌 、 淋 球菌 . 土 拉 商 病 、 哗 ss 
肺 军团 菌 、 哮 血 杆 菌 、 梅 毒 
(2) 结核 性 
毒性 ” 柯 萨 奇 病毒 \ 埃 可 病毒 、EB 病毒 ,流感 病 毒 ;传染 性 单 核 细胞 增多 症 、 流 行 性 腮腺 炎 、 次 藤 灰 质 炎 、 水 
疝 乙 型 肝炎 、 巨 细胞 病毒 ,艾滋 病 (AIDS) 
菌 性 ”如 组 织 胞 浆 菌 . 放 线 菌 、 奴 卡 菌 .念珠 菌 . 耳 杷 状 菌 .酵母 病 , 球 孢子 菌 病 、 巾 疝 
如 立 克 次 体 , 蝇 旋 体 支原体 、 肺 吸虫 . 曼 氏 裂 头 蝎 、 阿 米 巴 原虫 、 包 刘 虫 .弓形 体 
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> 





如 间 皮 交 、 肉瘤 等 , 继 发 于 肺癌 或 乳腺 癌 、 黑 色素 瘤 ,多 发 性 骨 网 内 .白血病 和 淋巴 并 












- 放射 性 ”肿瘤 放疗 后 如 乳腺 冶 病 放 疗 后 
- 其 他 甲状腺 功能 减退 .主动 脉 夹 层 , 胆 固 醇 型 . 乳 糜 型 ,糖尿 病 性 ,心脏 手术 后 及 药物 引起 等 
(三 ) 过 敏 性 心包 炎 ”如 血清 病 、 过 敏 性 肉芽 肿 和 过 敏 性 肺炎 等 


(四 ) 结缔 组 织 病 ”如 胺 原 血管 性 疾病 , 结 节 病 、 风 湿热 ,类 风湿 关节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 皮 肌 炎 、 硬 皮 病 、 白 塞 病 ,多 动 
脉 炎 、 多 关节 炎 , 强 直 性 消 柱 炎 


(五 ) 不 明 原因 或 各 种 综合 征 引起 的 心包 炎 心包 切 开 综合 征 、 心 肌 梗死 后 综合 征 等 


下 

2 

人 

4. 外 伤 性 包括 医 源 性 、 穿 透 伤 .异物 、 心 导管 等 
5 

6 























【病理 生理 】 【临床 表现 】 


心包 渗 液 是 急性 心包 炎 引 起 一 系列 病理 生理 改变 的 主 { 一 ) 症状 
要 原因 。 由 于 渗 液 的 急速 或 大 量 积 车, 使 心包 腑 内 压力 上 1. 和 心 前 区 疼痛 主要 见于 炎症 变化 时 的 








升 , 当 达 到 一 定 程度 时 就 限制 心脏 的 扩张 ,表现 为 心室 舒张 。 组 白 渗 出 阶段 。 在 第 5 或 第 5 助 间 上 表面 
期 充盈 减少 ,每 捕 输 出 量 降低 。 此 时 机 体 的 代 偿 机 制 可 通 es 当 病变 蓝 延 到 这 部 分 心包 
过 升 高 静脉 压 以 增加 心室 的 充 至 ;增强 心肌 收缩 力 以 提高 ”或 附近 的 胸膜 .纵隔 或 横 腊 时 .就 出 现 疼痛 。 胸 导 后 . 心 前 
射 血 分 数 ;加 快 心率 使 心 排 血 量 增加 ; 升 高 周围 小 动脉 阻力 区 次 痛 是 急性 心包 炎 的 特征 ,可 为 出 痢 、 为 制 伴 痛 :也 可 是 
以 维持 动脉 血压 ,以 此 来 保持 休息 时 有 一 个 相对 正常 的 心 。 钝 痛 或 压迫 样 感 。 心 前 区 疼痛 常 于 体位 改变 、 深 呼吸 、 咳 
排 血 最。 如果 心包 渗 液 继续 增加 ,心包 腔 内 压力 进一步 增 了 天明 ,时 们 时 加 剧 .大 其 当 拍 上 直 在 I 时 业 相 ,六 位 
高 , 心 扶 便 下 降 达 临界 水 平时 , 代 偿 机 制 赛 竟 , 射 血 分 数 下 ”或 前 倾 位 时 疼痛 可 减轻 。 疼 痛 通 常 局 限于 胸 性 下 或 心 前 
降 ; 过 速 的 心率 使 心室 舒张 期 缩短 和 充 吾 减少 ,不 再 增加 每 。 ”区 ,可 放射 到 左肩、 背部 、 肛 部 或 上 上 服部 , 侦 向 下 馈 、 生前 欠 
分 钟 心 排 血 量 ; 当 小 动脉 收缩 达到 极限 时 ,就 出 现 动脉 血压 和 手 放射 ,类 似 心肌 缺 血 的 放射 狂 。 右 侧 斜 方 员 的 
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下 降 , 心 大 著 降低 .以 致 循环 衰竭 而 产生 休克 ,此 即 ”心包 炎 的 特有 症状 ,但 不 常见 。 有 的 心包 
为 心包 十 或 称心 脏 上 庄 塞 (cardiac tamponade) 。 各 :特异 性 心包 炎 ; 有 的 则 轻微 et 元 全 : 





性 心包 炎 。 病 







夜 引起 心包 填塞 时 , 吸 气 时 脉 持 强度 可 明显 由 
失 , 称 为 奇 脉 (paradoxical pulse)。 其 机 制 为 : L 侦 尔 会 有 腹痛 心 统 痛 的 部 位 与 心 也 发 作 交 
@ 疏 气 时 疝 腑 负 讨 使 肺 生 管 容量 明显 境 加 ,血液 必 久 于 肺 。。 做 ,和 疼痛 不 受 呼 豚 和 体位 的 影响 ,持续 时 间 科 得。 股 不 
血管 内 ,耐心 液 包 疼 市 使 有 的 大池 不 能 超过 30 分 钟 , 百 下 含 慑 稍 酸 儒 油 有 效 。 : 
显 车 增加 , 右 心 的 急性 心包 炎 , 原 发 病 ( 如 各 人 EE 心 

舱 脉 回流 减少 上 抢 盖 了 心包 炎 的 症状 调 蜡 期 并 发 的 心包 炎 要 与 入 弓 上 
图 的 心脏 容积 固定 , 吸 气 时 有 心室 血液 充 盘 增加 ,体积 增 合 征 相 鉴 别 。 后 者 也 常 伴 有 发 热 ,心包 渗 ; 
大 , 室 间 陋 向 左 移 位 减少 ,因而 充 盘 减 少 ;加 吸 Du 节 冯 等 

气 时 脑 下 降 者 ,在 2. 心脏 压 塞 的 症状 可 出现 呼吸 困难、 而 训 竹 站 里 
心 富 充 答 村 一 步 减少 ，: 章 相 结 合 使 左 心 室 排 血 明锐 碱 . 动 。 躁 不 安 、 发 缂 、 玛 力 、 上 腹部 疼 潭 ,水果 . 其 革 休 各 


































胸 帆 灾 、 胸 蜂 


脉 血 下 显 竹下 隆 ( ~10mmHg) .出 现 奇 脉 。 3. 心包 积 液压 追 邻近 另 官 的 症状 ”及 、 乞 党、 竹 
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“| 和 大 血管 受 压 人 迫 可 引起 肺 淤血 ,肺活量 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





减少 ,通气 受 限制 ， 
| 从 而 加 重 呼吸 困难 ,使 呼吸 浅 而 快 。 患 者 常 自动 采取 前 倾 
| 坐位 ,使 心包 渗 液 向 下 及 向 前 移 位 ,以 减轻 压迫 症状 。 气管 











受 压 可 产生 咳嗽 和 声音 晰 哑 。 食 管 受 讨 可 出 现 吞 咽 困 难 
4. 全 身 症 状 ”心包 炎 本 身 亦 可 引起 发 冷 、 发 热 ,心性 、 





出 汗 、 食 欲 不 振 、 倦 傅 、 乏 力 等 症状 ,与 原 发 疾病 的 症状 常 难 

(二 ) 体征 

1. 心包 摩擦 音 ” 是 急性 纤维 蛋白 性 心包 炎 的 典型 体 
征 。 听 诊 中 有 60%~85% 的 病例 可 听 到 心包 摩擦 音 。 这 
是 由 于 炎症 而 变 得 粗 烽 的 壁 层 与 脏 层 心包 在 心脏 活动 时 相 
互 摩 氛 产 生 的 声音 , 呈 抓 乔 样 粗糙 的 高 频 声 音 ;往往 盖 过 心 
音 且 有 较 心 音 更 贴近 耳 采 的 感 党 。 典 型 的 摩擦 音 可 听 到 与 
心房 收缩 ,心室 收缩 和 心室 舒张 相 一 致 的 三 个 成 分 。 大 多 
为 与 心室 收缩 和 舒张 有 关 的 两 个 成 分 , 呈 来 回 样 。 在 此 音 
开始 出 现 的 阶段 和 消失 之 前 ,可 能 只 在 心室 收缩 期 听 到 。 
单一 成 分 的 摩擦 音 很 少见 , 易 被 误 认 为 心脏 杂音 。 声 音 主 
要 在 胸骨 左 缘 第 3、4 肋 间 、 胸 骨 下 部 和 剑 突 附 近 最 清楚 。 
其 强度 常 受 呼吸 和 体位 的 影响 , 深 吸 气 、 身 体 前 倾 或 让 患者 
取 俯 卧 位 ,并 将 听诊 器 的 胸 件 紧 压 胸壁 时 摩擦 音 增 强 。 心 
包 摩擦 音 常常 仅 出 现 数 小 时 、 也 可 以 持续 数 天 或 数 星期 不 
等 。 当 渗 液 出 现 ,两 层 心包 完全 分 开 时 ,心包 摩擦 音 消失 ; 
如 两 层 心包 有 部 分 粘连 , 昌 有 大 量 心包 积 液 ,有 时 仍 可 闻 及 




















摩擦 音 。 在 心 前 区 听 到 心包 摩擦 音 , 就 可 作出 心包 炎 的 
诊断 。 


2. 心包 积 液 量 在 200~300ml 以 上 或 渗 液 迅速 积聚 时 
产生 以 下 体征 : 

(1) 心脏 体征 ; 心 尖 搏动 减弱 消失 或 出 现 于 , 浊音 界 
左 缘 内 侧 处 。 心 浊音 扯 向 两 侧 扩大 、 相 对 





由 坐位 转变 为 卧 位 时 第 2.3 肋 间 的 心 浊音 界 增 宽 。 心 音 轻 
而 还 ，， 少数 患者 在 胸骨 左 缘 第 3、4 肋 间 可 闻 及 舒 

















音 , 即 心包 即 击 音 (pericardial 和 此 音 
0. ] 秒 左右 ,声音 较 响 , 呈 拍 击 样 ,是 由 
心包 积 液 的 限制 , 血 流 突然 中 止 ， 形成 旋 油 和 冲 








舒张 J 
击 





生 瑟 动 所 敏 , 
(2) 左 肺 受 压 迫 的 征象 :有 大 基 心 包 渗 液 时 ,心脏 向 后 
移 位 ,压迫 左 仙 





肺 部 .可 引起 左 肺 下 叶 不 张 。 
项 增强 ， 并 aie 乎 吸 将 (Ewart 征 )。 
象 :快速 心包 积 液 ,即使 仅 100ml， 
也 可 引起 急性 心脏 压 塞 ,出现 明 显 的 心动 过 速 、 血 讨 下 降 和 
静脉 讨 革 升 , 如 心 排 血 旦 显著 下 降 ,可 产生 休克 下 
聚 较 懂 时 , 除 心 率 加 速 外 ,静脉 压 显 著 升 高 . 可 产生 贫 各 及 
经 张 ,时 现 Kussmaul 征 , 即 吸 气 时 颈 静 脉 充 盘 更 明显 。 由 
于 动脉 收缩 卜 降 低 . 脉 扑 减 小 , 脉 捕 细弱. 可 出 现 奇 脉 - 此 
外 .还 可 出 现 肝 大 和 伴 甬 痛 , 上 腹水 -皮下 水 肿 和 于 须 龙脉 反 流 
征 阳 性 等 体循环 注 血 表现 : 


左肩 邑 角 下 党 
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【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 ”在 化 脓 性 心包 炎 时 白细胞 计数 及 中 
性 粒 细胞 增多 。 血 清 肌 酸 磷酸 激酶 (CK) 、CK 同 工 栈 (CK- 
MB) 及 肌 钙 蛋白 (cTn)T 或 1 正常 或 稍 高 。 血 沉 (ESR) 和 
C 反应 蛋白 (CRP) 可 升 高 , 脑 钠 肽 可 用 来 与 限制 型 心肌 病 
相 鉴别 。cTn 检查 可 与 急性 冠 脉 综合 征 相 鉴别 。 有 研究 显 
示 约 32% 的 病毒 性 或 特 发 性 心包 炎 有 cTnI 升 尚 ,但 与 枯 
后 相关 性 不 大 。 通 过 生化 检查 可 以 除外 AIDS、 风 湿热 ,各 
类 感染 .了 解 肝 肾 功能 等 ,对 病因 诊断 有 一 定 的 帮助 。 

(二 ) 心电图 检查 ” 约 60 外 一 80%% 病 例 有 心电图 改 
变 , 多 数 在 胸痛 后 数 小 时 或 数 日 内 出 现 。 主 要 表现 为 : 

1. 急性 心包 炎 的 心电图 演变 ”典型 演变 可 分 四 期 
@ 广 泛 的 ST 段 呈 弓 背 向 下 样 抬 高 , 仅 aVR 和 Vi 除外 。 也 
可 以 仅 局 限于 肢体 导 联 , 尤 工 . 工 导 联 或 下 、 亚 导 联 ST 段 
抬 高 。T 波 高 尖 , 缺 乏 心肌 梗死 时 的 对 称 部 位 ST 段 压低 
的 规律 。 一 般 可 持续 2 天 至 2 周 。 名 几 天 后 ST 段 回复 到 
基线 ,T 波 减低 , 变 平 。@@ 多 导 联 工 波 倒置 并 达 最 大 深度 。 
可 持续 数 周 、 数 月 或 长 期 存在 。@T 波 恢复 直立 ,一 般 在 3 
个 月 内 。 病 变 较 轻 或 局 限时 可 有 不 典型 演变 ,出 现 部 分 导 
联 的 ST 段 .T 波 的 改变 和 仅 有 ST 段 或 工 波 改变 。ST 让 
移 位 多 因 炎 症 累及 和 心包 渗 液压 迫 心 外 膜 下 心肌 ,产生 损 
伤 和 缺 血 而 致 ,而 工 波 改变 是 由 于 心 外 膜 下 心肌 纤维 复 极 
延迟 所 致 。 

2，PR 段 移 位 ” 除 aVR 和 Vi 导 联 外 ,PR 段 压低 ,提示 
心包 膜 下 心房 肌 受 损 。 

3. QRS 波 低 电压 ”肢体 导 联 R 波 振幅 一 0. 5mYV' 胸 前 
导 联 RR 波 振幅 二 1mV。 推 测 为 心包 渗 液 的 电 短路 作用 。 
如 抽 去 心包 渗 液 仍 有 低 电压 ,应 考虑 与 心包 炎症 纤维 隶 的 
绝缘 作用 和 周围 组 织 水 肿 有 关 。 

4 电 交 检 “PQRS、T 波 全 部 
征 性 心电图 表现 。 

5. 心律 失常 “以 衬 性 心动 过 速 多 见 , 部 分 发 生 房 性 心 
律 失常 ,如 房 性 期 前 收缩 、 房 性 心动 过 束 、 心 房 扑 动 或 心房 
颤动。 在 风湿 性 心包 炎 中 可 出 现 不 同 程度 的 房 室 传 时 
阳江。 





























电 交 替 为 心包 域 赛 的 特 








(三 ) X 线 检查 ”对 无 并 发 症 的 急性 心包 炎 的 诊断 价 
值 不 大 。 当 心包 渗 液 超过 250ml 以 上 时 ,可 出 现 心 影 增 大 ， 
右 侧 心 脑 角 变 锐 , 心 缘 的 正常 轮廓 消失 ,时 水 滴 状 或 烧 沽 
状 , 心 影 随 体位 改变 而 移动 。 部 分 伴 胸 腔 积 液 .多 见于 左 
侧 。 透 视 或 X 线 记 波 摄影 可 显示 心脏 冲动 减 羽 或 消失 。X 
线 摄 片 显 示 增 大 的 心 影 伴 以 清晰 的 肺 野 , 或 短期 内 几 次 X 
线 片 出 现 心 影 迅速 扩大 



















常 为 诊断 心包 渗 液 的 早期 和 可 千 
的 线索 。 有 时 可 见 胸膜 受 举 ,并 有 少 便 胸腔 积 液 .但 肺 野 清 


晰 。 上 述 各 点 可 与 心力 衰竭 相 鉴 ; 
(四 ) 超声 心动 图 检查 下 
起 润滑 作用 的 液体 ,超声 心动 疼 


别 。 
:但 腔 内 可 有 20 一 30ml 
EE 以 发 现 , 如 在 整个 心动 

















周期 均 有 心脏 后 液 性 有 暗 区 , 则 心包 腔 内 至 少 
可 确定 为 心包 积 


> 有 50ml 液体 ， 
4 液 。 和 舒张 末期 右 心 房 塌陷 (图 16-16-1) 和 
舒张 期 右 ， 晶 陷 (图 16-16-2) 是 诊断 心脏 压 塞 的 
最 敏感 而 特异 的 征象 。 它 可 在 床 边 进行 检查 .是 一 种 简便 、 
安全 ,灵敏 和 正确 的 无 创 性 诊断 心包 积 液 的 方法 。 心 脏 超 
声 检查 还 可 以 鉴别 无 回声 区 是 心包 肿块 .胸腔 积 液 抑或 是 
心 外 膜 脂 肪 垫 等 。 















16-16-1 
动 图 

心 尖 四 腔 型 切面 ,箭头 示 右 房 侧 壁 舒张 期 塌陷 

亚 : 心 包 积 液 ;RA: 右 心房 ;RV: 右 心室 :LA: 左 心房 ; 
-V: 左 心室 


心包 积 液 伴 心 脏 压 塞 的 二 维 超声 心 














图 16-16-2 心包 积 液 伴 心脏 压 塞 的 二 维 超声 心 
动 图 
胸骨 游 长 轴 切 面 , 科 头 示 右 





PE: 心 包 积 液 ; RV: 右 心 室 ; LV: 
AO: 主 动脉 


=” 钢 或 s 锤 标记 人 血清 
蛋白 后 进行 心脏 血 池 扫描 检查 。 心 包 积 液 时 显示 心 腔 周转 
有 空白 区 ,心脏 可 缩小 也 可 正常 ,心性 的 外 缘 不 规整 ( 尤 以 
右 缘 多 见 ), 扫描 心 影 横 径 与 X 线 心 影 横生 


0.75。 核 


(五 ) 放射 性 核 素 检查 












| 描 可 显示 发 炎 的 心 外 膜 。 


第 十 六 章 心 包 炎 


(六 ) CT 和 磁 共振 显 像 {[MRI) MRI 能 清晰 地 显示 
心包 积 液 的 容量 和 分 布 情况 .是 否 有 占 位 ,并 可 分 辩 积 液 的 
性 质 , 如 非 出 血性 渗 液 大 都 是 低 信号 强度 ;尿毒 症 、 外 伤 、 结 
体内 含 重 白 和 细胞 较 多 .可 见 中 或 高 
心包 积 液 的 量 , 心 包 厚度 及 是 否 有 钙 
二 5mm 时 可 以 诊断 。 

(七 ) 心包 穿刺 及 活检 
象 者 可 行 心包 穿刺 。 
助 于 病原 党 及 病因 


















对 诊断 困难 或 有 心包 填塞 
参 液 作 涂 片 .培养 和 A 有 
诊断 。 约 有 1/3 结核 性 心 

心包 渗 液 中 可 找到 结核 菌 ,测定 腺 苷 脱 氨基 酶 (ADA) 活 性 
宇 30U/L, 对 诊断 结核 性 心包 炎 具 高 度 特异 性 。 

( 八 ) 心包 镜 检查 ” 凡 有 心包 积 液 需 手术 引流 者 ,可 先 
行 心包 镜 检 查 。 它 可 直接 罕 察 心包 :在 可 疑 区 域 作 心包 活 
检 , 从 而 提高 病因 诊断 的 准确 性 ,但 临床 上 较 少 使 用 。 



























【诊断 与 鉴别 诊断 】 

急性 心包 炎 的 诊断 方法 可 依据 以 下 几 个 方面 :四 心包 
交心 电 图 典型 的 四 期 变化 ;@ 超 声 心动 图 显示 有 心 
心包 填 赛 表 现 ;@ 血 ESR CPR 多 : 标 
志 物 增高 。 若 CK-MB 与 cTn 等 心肌 损伤 标志 物 增 高 则 表 
明 炎 症 累 积 心肌 ,应 诊断 为 心包 心肌 炎 ;@ 心 包 积 液 检查 确 
定 病因 。 另 外 ,也 可 通过 CT 或 MRI 来 了 解 积 液 量 .并 初 
步 判断 心包 及 心 外 膜 的 情况 .有 利于 确定 病因 ; 当 病 因 难 以 
诊断 时 ,可 考虑 ， NE 和 OS 







摩 


包 积 液 











动 微弱 、 心 音 
心脏 记 波 影 示 心 用 
电 图 示 低 电压 、.ST-T 的 改变 而 QT 间 期 不 

包 炎 的 诊断 。 需 要 鉴别 的 疾病 包括 : 

1. 急性 心肌 梗死 ”非特 异性 心包 炎 能 
急性 心肌 梗死 ,但 前 者 起 病 前 常 有 上 呼 
呼吸 咳嗽 或 体位 改变 而 明显 力 
血清 CK-MB 及 cTn 等 血清 E 
常 Q 波 ;后 者 发 病 年 龄 较 大 , 常 痛 或 ， Sn 的 
史 , 心 包 摩 出 现 于 起 病 后 3 一 4 天 ,心电图 有 异常 
波 ` 有 ST 段 动态 改变 和 工 波 倒置 等 . 常 伴随 有 各 种 天 i 
快速 或 慢 速 的 心律 失 间 
2. 急 腹 症 ” 如 急性 心包 炎 的 疼痛 主要 在 腹部 .可 能 被 
; 细 的 病史 询问 和 体格 检查 可 J 以 避免 误诊 。 

对 中 老年 胸痛 患者 要 密切 注意 排除 
Ea 报时 可 表现 为 血 
详细 询问 病 
等 检查 来 明 











轮 和 捕 和 
延长 等 有 利于 心 
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` 动 图 检查 及 C1 et MRI 


肺 栓塞 





党 有 长 期 行动 不 合 或 由 床 的 特 
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并 伴 有 严重 呼吸 困难 和 低 氧 血 症 .可 有 咯血 、 不 同 病 因 的 心包 类 临床 表现 可 有 所 不 同 ,治疗 亦 不 同 
ECG 显示 工 导 联 S 波 加 深 . 正 导 联 Q 显 著 .T 波 倒 其 病因 的 确定 可 为 治疗 提供 方向 。 四 种 常见 的 急性 心包 炎 




















的 鉴别 诊断 见 表 16-16-2。 


表 16-16-2 四 种 常见 心包 炎 的 鉴别 





风湿 性 心包 炎 





结核 性 心包 炎 化 脓 性 心包 炎 非特 异性 心包 炎 





病史 





白细胞 计数 
血 培 养 


心包 滩 液 
















,HIV 抗 
:在 


簿 上 生生 或 布 洛 共 0300 -800mg. 每 5 一 8 小 时 11 服 ) ”能 有 效 . 介 全身 性 使 用 皮质 


E 作 、 抗 DNA、 甲 状 | 


体 


起 病 前 1 一 2 周 常 有 
上 呼吸 道 感 染 , 伴 有 
其 他 风湿 病 的 表现 ， 
为 全 心 炎 的 一 部 分 


多 数 为 不 规则 的 轻 
中 度 发 

常 有 

党 有 

常 伴 有 显著 杂音 


常 增 商 


中 度 增 高 
阴性 


较 少 

多 为 前 绿色 
«UL 

中 性 粒 细胞 占 多 数 
二 

心脏 增 大 








jm 每 日 3 次 证 服 ) 呈 哄 美 闪 (25 一 50mg。 疗 时 间 应 相应 延长 . 若 ; 


-是 有 大 重心 包 积 时 可 考虑 使 用 吗啡 类 药物 或 左 侧 星 状 神经 节 封 闭 。 
A 容 毒 DNA 或 抗体 、 
旧 胞 ,对 复发 者 和 持续 积 液 


常 伴 有 原 发 性 结核 ”党 有 原 发 的 感染 病 ” 起 病 前 1~2 周 常 有 上 呼 
病灶 ,或 与 其 他 效 膜 ” 灶 , 伴 明显 的 毒 血 症 ” 吸 道 感染 , 起 病 多 急 台 ， 





腔 结核 同时 存在 表现 可 复发 

低热 或 无 发 热 高 热 持续 发 热 ,为 移 留 热 或 弛 
张 热 

常 无 常 有 常 极为 剧烈 

少 有 常 有 明显 ,出 现 早 

无 无 贡 

正常 正常 或 增高 正常 或 增高 

正常 或 轻 度 增高 明显 增高 正常 或 增高 

阴性 可 阳性 阴性 

常 大 量 较 多 较 少 一 中 等 量 

多 为 血性 脓 性 草 黄色 或 血性 

宕 30U/L <30U/L =30U/L 

淋巴 细胞 较 多 中 性 粒 细胞 占 多 数 。 ”淋巴 细胞 占 多 数 

有 时 找到 结核 杆菌 。 能 找到 化 脓 性 细菌 。 无 

心脏 不 大 心脏 不 大 心脏 常 增 大 

抗 结核 药 抗生素 肾上腺 皮质 激素 


等 镇 痛 剂 ,剂量 可 根据 患者 的 症状 严重 程度 及 对 药物 的 敏 
感度 来 调节 ,直至 心包 积 液 消失 。 因 使 用 剂量 较 大 ,要 注意 
保护 胃 肠 道 , 预 防 消化 道 出 血 等 , 常 首 选 布 洛 芬 。 疼 痛 严 重 









(二 ) 病因 治疗 ”风湿 性 心包 炎 时 应 加 强 抗 风湿 治疗 ， 
液 者 。 一 般 用 肾上腺 皮质 激素 较 好 (参见 第 二 十 二 篇 第 二 章 “ 风 湿 
热 ")。 结 核 性 心包 人 炎 时 应 尽早 开始 抗 结核 治疗 ,并 给 予 是 
够 的 剂量 和 较 长 的 疗程 ,直至 结核 活动 停止 后 一 年 左右 再 
停 药 ( 参 见 第 十 一 篇 第 ; -十 六 节 “ 结 核 分 枝 杆菌 
病 ”)。 化 月 性 心包 炎 时 应 先 对 至 病菌 有 效 的 抗 生 
达 , 并 反复 心包 穿刺 抽 且 和 心包 腔 内 注 和 抗生素 ,如 疗效 不 
显著 , 即 应 及 早 考虑 心包 切 开 引 流 , 如 引流 发 现 心包 增 厚 ， 
则 可 作 广泛 心 包 切除 。 非 特异 性 心包 炎 和 病毒 性 心包 炎 和 党 
常 具 有 自 限 性 ,但 有 近 1/4 的 患者 易于 复发 ,这 组 患者 的 治 
状 难以 控制 时 ,肾上腺 皮质 激素 可 

治疗 一般 仪 限 于 4 





























病 , 自 身 免疫 病 或 尿毒 症 性 心包 炎 。 使 用 激素 治疗 时 ,指南 
建议 心包 内 用 药 以 避免 全 身 的 副作用 ,并 可 提高 疗效 。 尽 
早 应 用 布 洛 芬 或 秋水 仙 碱 可 减少 泌 尼 松 的 应 用 。 对 初 发 心 
包 炎 及 预防 反复 发 作者 亦 可 考虑 单 用 秋水 仙 碱 (1~2mg/ 
由 治疗 ,或 与 NSAID 合用 。 停 用 一 切 可 疑 药物 (如 苯妥英 、 
普 鲁 卡 因 胺 等 )。 避 免 应 用 抗 凝 剂 (如 华 法 林 ,、 肝 素 等 ), 它 
们 可 能 会 引起 心包 内 出 血 甚至 致命 性 心包 填塞 ,但 继 发 于 
急性 心肌 梗死 的 心包 炎 和 房 庆 者 除外 。 在 恢复 期 要 避免 剧 
烈 运动 。 

(三 ) 解除 心脏 压 塞 ” 如 出 现 心脏 压 塞 症 状 ,应 进行 心 
包 穿刺 放 液 ,如 渗 液 继续 产生 或 有 心包 缩 窄 表 现 , 应 及 时 作 
心包 切除 ,以 防止 发 展 为 缩 窑 性 心包 炎 。 

心包 穿刺 术 的 适应 证 包括 :当心 包 渗 液 引起 急性 心 
脏 压 塞 时 需 立即 行 心包 穿刺 放 液 以 挽救 生命 ;@ 虽 积 液 量 
较 少 但 需要 穿刺 抽 液 进行 病因 诊断 。 主 动脉 夹层 是 心包 穿 
刺 术 的 绝对 禁忌 证 。 相 对 禁忌 证 为 :凝血 功能 异常 ; 抗 凝 治 
疗 中 ;血小板 计数 二 50000/mmi ; 积 液 量 少 ,局 限 在 后 壁 或 
包 列 性 积 液 等 。 心 包 穿 刺 前 应 先 做 超声 波 检查 确定 穿刺 的 
部 位 和 方向 。 并 将 穿刺 针 与 绝缘 可 靠 的 心电图 机 的 胸 导 联 
电极 相连 接 进 行 监护 。 还 可 预防 性 地 使 用 阿托品 ,避免 迷 
走 性 低 血压 反应 。 穿 刺 的 常用 部 位 有 两 处 (图 16-16-3): 
@@ 胸 骨 剑 突 与 左 助 缘 相交 的 尖 角 处 ,针尖 向 上 略 向 后 , 紧 贴 
胸骨 后 面 推进 ,穿刺 时 患者 采取 半 卧 位 ;此 穿刺 点 对 少量 渗 
液 者 易 成 功 ,不 易 损 伤 冠状 血管 ,引流 通 畅 , 且 不 经 过 胸膜 
腔 , 故 特别 适用 于 化 脓 性 心包 炎 以 免 划 污染 ;@ 患 者 应 取 坐 
位 ,以 左 侧 第 五 肋 问 心 浊音 界 内 侧 1 一 2cm, 针 尖 向 后 向 内 
推进 ,指向 状 柱 。 心 包 穿刺 时 应 注意 无 菌 操 作 , 进 针 应 组 
慢 ,每 次 抽 液 不 宜 过 快 过 多 ,一 般 不 超过 1]L。 需 持续 引流 
者 每 4~6 小 时 放 一 次 ,每 天 引流 量 低 于 25ml 后 可 考虑 拔 
除 引流 管 。 对 外 伤 性 心包 积 血 及 化 脓 性 心包 积 液 应 请 外 科 
托管 引流 ,化 脓 者 可 在 抽 液 后 将 适量 抗生素 注入 心包 腔 内 。 













































































16-16-3 心包 穿刺 的 常用 部 位 











【预后 】 
主要 决定 于 病因 ,如 并 发 于 急性 心肌 梗死 ,恶性 肿瘤 或 
系统 性 红斑 狼疮 等 , 则 预后 不 良 。 如 为 结核 性 或 化 月 性 心 











第 十 六 章 心 包 炎 


包 炎 等 ,及 时 有 效 地 治疗 ,包括 必要 的 心包 穿刺 抽 液 或 心 
切 开 排 脓 , 可 望 获 得 疼 愈 。 部 分 患者 可 遗留 心肌 损害 和 发 














于 小 从 


展 成 缩 罕 性 心包 炎 。 特 发 性 或 病毒 性 心包 炎 有 自 限 性 ， 
然 病程 1 一 3 周 ,部 分 可 反复 。 


第 二 节 ”慢性 心包 炎 


包 炎 症 持续 3 个 月 以 上 称 为 慢性 心包 炎 。 在 急性 心 
包 炎 证 之 后 ,心包 可 发 生 首 痕 粘 连 和 钙 质 沉着 。 多 数 患者 只 
有 轻微 的 首 痕 形成 , 伴 有 局 部 的 或 较为 琉 松 的 粘连 ,心包 也 
无 明显 的 增 厚 , 不 影响 心脏 的 功能 , 称 为 慢性 粘连 性 心包 炎 
《chronic adhesive pericarditis) ,在 临床 上 并 无 重要 性 。 部 分 
患者 心包 渗 液 长 期 存在 ,形成 慢性 渗 出 性 心包 炎 (chronic ef- 
fusive pericarditis) ,可 能 为 急性 非特 异性 心包 炎 的 慢性 过 程 ， 
主要 表现 为 心包 积 液 .预后 良好 。 人 少数 患者 由 于 形成 了 坚 而 
厚 的 疗 痕 组 织 , 心 包 失 去 伸缩 性 ,明显 地 影响 心脏 的 收缩 和 
舒张 功能 , 称 为 缩 窗 性 心包 炎 , 它 包括 典型 的 慢性 缩 宗 性 心 
包 炎 (chronic constrictive pericarditis) 和 在 心包 渗 液 的 同时 已 
发 生 心 包 缩 窗 的 慢性 渗 出 性 心包 炎 ,后 者 在 临床 上 既 有 心包 
填塞 又 有 心包 缩 窗 的 表现 ,并 最 终 演变 为 典型 的 慢性 缩 窗 性 
心包 炎 。 本 节 主 要 讨论 的 是 慢性 缩 窗 性 心包 炎 。 


【病因 】 

缩 罕 性 心包 炎 的 病因 目前 不 是 非常 清楚 。 大 多 继 发 于 
急性 心包 炎 , 有 时 临床 上 可 观察 到 急性 转变 为 缩 帘 性 的 发 
展 过 程 ,但 多 数 病例 急性 阶段 症状 不 明显 , 待 性 心包 炎 
的 表现 明显 时 往往 已 失去 原 有 疾病 的 病理 特征 ,因此 很 多 
患者 病因 不 能 肯定 。 在 肯定 的 病因 中 结核 性 心包 炎 占 多 
数 ,非特 异性 心包 炎 其 次 ,目前 肿瘤 (如 乳腺 癌 .淋巴 瘤 等 ) 以 
及 放射 治疗 和 心脏 直 视 手术 引起 者 也 在 逐渐 增多 。 但 在 非 
洲 和 亚洲 地 区 ,结核 性 心包 炎 仍 占 多 数 。 少 数 为 化 脓 性 心包 
炎 和 创伤 性 心包 炎 。 风 湿性 心包 炎 很 少 引起 心包 缩 窗 。 甚 
他 病因 引起 急性 心包 炎 后 发 展 成 心包 缩 窗 也 均 有 报道 。 

慢性 渗 出 性 心包 炎 的 病因 还 不 能 完全 确定 .可 能 与 肿 
瘤 、 结 核 或 申 状 腺 功能 低下 有 关 。 部 分 炎症 (包括 病毒 . 伴 
原 发 性 纵隔 纤维 化 或 结 节 病 )、 尿 毒 症 .新 生物 和 创伤 (包括 
心脏 手术 后 和 放射 治疗 引起 的 缩 窗 性 心包 炎 伴 有 心包 涂 
液 . 也 可 以 形成 渗 出 性 缩 窗 性 心包 炎 。 


沪 : 






































【病理 解剖 】 
在 慢性 缩 窗 性 心包 炎 中 ,心包 脏 层 和 辟 层 广泛 帖 连 增 
厚 和 和 钙化 ,心包 腔 闭 塞 成 为 一 个 纤 允 晶 织 外 壳 . 紧 紧 包 









区 大 





2em 或 更 阶 。 在 
纤维 构 
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原 发 病变 的 特征 性 变化 。 有 些 患者 则 心包 内 尚 可 找到 结核 
中 性 或 化 脓 性 的 肉芽 组 织 。 

由 于 时 常 发 现存 在 外 有 纤维 层 包 玩 ,内 为 浓缩 血液 成 
分 和 体液 的 区 域 ,提示 心包 内 出 血 是 形成 心包 缩 宕 的 重要 














【病理 生理 】 
缩 罕 性 心包 炎 时 心包 已 由 坚硬 的 纤维 组 织 代替 ,失去 
弹性 ,形成 一 个 大 小 固定 的 心脏 外 过 ,妨碍 心脏 的 扩张 。 在 
心室 舒张 早期 , 即 快速 充盈 期 血液 能 迅速 地 流 人 心室 ,在 心 
室 和 舒张 的 中 晚期 心室 的 扩张 突然 受到 心包 限制 ,血液 充盈 
受阻 ,心室 内 压力 迅速 上 升 。 此 时 在 颈 静 脉 波 上 可 见 明 显 
的 “Y" 倾 斜 的 突然 回升 ,同时 流入 心室 而 突然 受到 限制 的 
血液 ,冲击 心室 壁 和 形成 旋涡 而 产生 的 振动 ,使 在 听诊 时 可 
逆 及 舒张 早期 额外 音 一 一 心包 邑 击 音 。 由 于 心室 舒张 期 容 
1 降低 并 保持 固定 ,只 有 通过 代 偿 性 心率 加 
低 的 心 排 血 量 。 当 增加 体力 活动 时 ,由 于 心 
进一步 加 速 , 心 排 血 量 不 能 适应 身体 的 需要 ,临床 上 
就 出 现 呼吸 困难 和 血压 下 降 。 在 心包 缩 窒 的 后 期 ,因为 心 
肌 的 萎缩 影响 心脏 的 收缩 功能 , 心 排 血 量 减 少 更 为 显著 。 
这 些 患 者 的 左 心室 功能 往往 是 正常 的 ,心力 衰竭 症状 以 全 
身 表现 为 主 而 没有 肺 淤血 发 生 。 
Kussmaul 征 是 缩 窄 性 心包 炎 的 另 一 显著 特征 , 即 呼吸 
时 胸腔 内 压力 的 变化 不 能 传递 到 心包 腔 和 心 腔 内 ,使 吸 气 
时 体 静 脉 和 右 心房 压力 不 下 降 , 人 人 右 心房 的 静脉 血 流 不 增 
多 , 某 些 患 者 其 气 时 体 静 脉 讨 升 高 。Kussmaul 征 也 可 
-慢性 右 心 训 和 限制 型 心肌 病 中 ,但 不 出 现在 急性 心脏 
压 赛 中 , 因 这 时 吸 气 时 胸腔 压力 的 下 降 可 以 传递 到 充满 液 
体 的 心包 腔 。 
缩 罕 性 心包 炎 奇 脉 发 生 的 机 制 基 本 上 与 心包 填塞 时 相 
同 ,但 因 心 及 附近 大 血管 的 粘连 和 心包 腔 的 闭塞 使 呼吸 对 
心 排 血 熏 的 影响 减少 , 奇 脉 的 发 生 较 心包 填塞 时 少见 。 


【临床 表现 】 


缩 罕 性 































































心包 炎 的 起 病 常 隐 莫 。 心包 缩 窗 的 表现 出 现 于 












急性 心包 炎 后 数 月 至 数 十 年 ,一 般 为 2~4 年 。 在 缩 罕 发 展 
的 早期 ,体征 常 比 症状 显著 ,即使 在 后 期 ,已 有 明显 的 循环 


功能 不 全 的 患者 亦 可 能 仅 有 轻微 的 症状 。 其 症状 和 体征 类 
似 于 右 心 芍 章 。 

(一 ) 症状 

1. 呼吸 困难 ”劳累 后 用 吸 困难 常 为 缩 窄 性 心包 炎 的 


有 各 早期 症状 ,是 由 于 心 排 血 世相 对 固定 ,在 活动 时 不 能 相应 
增加 所 钳 。 后 期 可 因 大 基 的 胸腔 积 液 . 腹 水 将 甩 拾 高 和 肺 
部 充血 ,以 致 休息 时 也 发 生 呼吸 困难 ,甚至 出 现 端 坐 呼吸 。 

2. 咳嗽 ”主要 因为 肺静脉 压力 升 高 ,使 得 液体 进入 小 





3. 乏力 ” 因 心 包 的 阻碍 , 回 心 血 量 减少 , 心 排 血 熏 降 


低 , 可 引起 乏力 。 

4. 水 肿 “ 由 于 静脉 压 的 升 高 ,液体 积聚 在 腔 静 脉 系 
统 ,引起 大 量 腹水 和 下 胶水 肿 。 也 可 以 伴 有 肝脏 肿 大 , 压 扎 
腹 内 脏 器 ,可 产生 腹部 膨胀 感 。 水 肿 严 重 时 ,液体 积聚 在 桨 
膜 腔 内 产生 胸腔 积 液 。 因 此 ,有 些 患 者 会 被 误诊 为 肝 硬 化 
或 腹腔 内 肿瘤 ,仔细 检查 颈 静 脉 可 以 鉴别 。 

5. 全 身 症状 ”食欲 减退 、. 眩 学 、 衰 弱 。 
嗽 ` 上 腹 疼 痛 \ 水 肿 等 症状 。 

缩 窗 性 心包 炎 不 会 产生 疼痛 。 但 由 于 心 排 血 一 减少 或 
增 厚 的 心包 压迫 心 外 膜 的 冠状 动脉 可 以 导致 冠 脉 河 注 不 足 
可 产生 心绞痛 症状 。 慢 性 渗 出 性 心包 炎 因 心包 内 液体 逐渐 
增多 ,所 以 较 少 产生 症状 ,也 很 少 发 生 心包 填塞 。 如 果 在 短 
期 内 液体 快速 增加 则 可 产生 心包 填塞 症状 。 

(二 ) 体征 

1. 心脏 本 身 的 表现 。 心 浊音 界 正常 或 稍 增 大 。 心 内 
搏动 减弱 或 消失 ,大 多 数 患 者 收缩 期 心 尖 负 性 擂 动 ,心音 经 
而 远 。 第 二 心音 的 肺动脉 凑 成 分 可 增强 。 部 分 患者 在 胸骨 
左 缘 第 3~4 肋 间 可 闻 及 心包 吨 击 音 , 性 了 
心脏 压 塞 时 相似 ,但 心包 摩 掠 音 较 难 
尾 律 一 般 是 实 性 ,可 出 现 过 早搏 动 \ 心 房 
异 位 心律 。 

2. 心脏 受 压 的 表现 “心脏 不 能 充分 舒张 使 得 体循环 
回流 受阻 ,表现 为 颈 静 脉 怒 张 . 肝 大 伴 与 颈 静 脉 掉 动 一 丝 的 
肝脏 搏动 ,腹水 .胸腔 积 液 . 下 肢 水 肿 等 。 由 于 心 排 血 熏 减 
少 ,肾脏 灌注 不 足 引起 水 和 钠 当 留 ,使 血 容量 增加 ,也 与 上 
述 体征 有 关 。 缩 罕 性 心包 炎 时 腹水 较 皮 下 水 肿 出 现 得 于 ， 
且 多 属 大 量 , 与 一 般 心力 衰竭 不 同 ,其 原因 尚未 明确 ,可 能 
与 以 下 因素 有 关 :@ 租 脉 压 缓慢 而 进行 性 地 持续 升 高 ,使 皮 
下 小 动脉 痉 率 而 内 胜 小 动脉 不 痉挛 ,并 且 腹 膜 毛 细 血 管 比 
下 肢 毛 细 血 管 通 透 性 大 ; @ 心 包 粘 连 部 位 以 心包 下 方 肝 区 
脉 进入 下 腔 静脉 附近 处 最 为 显著 ,因此 肝 移 脉 溢 血 严重 ,版 
部 淋巴 回流 明显 受阻 ,使 水 肿 液 易于 在 腹腔 内 小 留 ;®@ 涌 血 
流 生 降低 少 \ 水 和 钠 注 留 轻 , 故 皮下 水 用 出 现 较 迟 和 较 轻 ， 
且 主 要 分 布 于 下 肢 及 腰 俘 部 。 此 外 ,在 病程 中 迟 晤 可 发 生 
胸水 。 有 时 出 现 奇 脉 。 心 排 血便 减少 使 动脉 收缩 庄 降低 ， 
反射 性 引起 周围 小 动脉 痉挛 使 千张 压 升 高 ,因此 脉 压 变 小 。 


【辅助 检查 】 

(一 】 血 常规 及 生化 检查 ”无 特 征 性 改变 ,可 有 轻 度 贫 
血 。 病 程 较 久 者 内 肝 洪 血 常 有 肝 功 能 损害 ,血浆 蛋白 尤其 
是 白 佛 自生 成 减少 。 部 分 患者 因 好 湾 血 可 有 持续 性 蛋 自 
尿 ,使 低 白 看 白 血 症 更 为 明显 。 

(二 ) 胸 、 腹 腔 积 液 检查 ”通常 为 漏出 液 。 周 国 静 脉 压 
显著 增高 , 且 在 吸 气 时 进一步 上 升 。 循 环 时 间 延 长 。 

(三 ) 心电图 检查 ”QRS 波 低 电 压 , 尤 其 在 肢体 导 联 
为 甚 ;T 波 平坦 或 倒置 。 两 者 同时 存在 是 诊断 缩 窗 性 心包 
炎 的 强力 佐证 , 仅 有 工 波 变化 而 无 低 电压 对 临床 疹 断 有 玫 


还 可 有 心 怪 , 咏 



















题 动 ,心房 扑 动 等 


























第 十 六 章 心 包 类 
助 , 仪 有 低 电 压 而 无 波 改 变 则 无 意义 ， 
on 应 围 和 程度 。 由 了 
迹 , 可 有 右 心 室 肥 


心电图 的 改变 常 

























支 传导 阻 滞 , 有 广泛 心包 钙化 时 可 见 宽 大 Q 波 ,有 1/3 隐 是 收缩 压 的 
患者 可 以 合并 有 心房 闫 动 .尤其 在 病 久 和 年 龄 较 大 的 患 。 丰 心房 压力 曲线 旺 M 型 .a 波 
者 中 。 VYV 波 几 乎 是 同 等 高 度 。 紫外 . 吸 气 后 屏 气 时 右 心房 压力 
四 ) X 线 检查 ”心包 钙化 是 曾 趾 过 急性 心包 炎 的 报 曲线 升 高 。 这 些 特 征 与 限制 型 心肌 病 相 类 似 要 加 以 鉴别 ， 

的 入 线 征 象 .有 半数 患者 存在 心包 钙化 。 半 数 以 上 患 后 者 的 右 心室 收缩 压 明显 升 高 (六 60mmHg) . 左 心室 舒张 









心 影 扩大 ， 其 你， 
贡 增 厚 RS 


5 ee 心 影 增 大 与 压 超过 右 心 室 舒 张 压 5mmHg。 
] 心 | 用 ( 八 ) 活 组 织 检查 ”可 以 利用 心包 腔 





I 纤维 内 镜 做 探 





增 厚 有 关 。F 可 表现 为 六 查 . 并 做 活 组 织 检查 ,对 了 解 患 者 病因 更 有 帮助 。 心 内 膜 活 
往 有 助 寺 与 限制 型 心肌 病 相 鉴 别 。 


才 : 坟 出 半 由， 【诊断 与 鉴别 诊断 】 
释 的 胸腔 积 液 常 是 一 种 代表 性 的 临床 征象 。X 如 患者 有 腹水 `. 肝 大 、 颈 静脉 她 张 ( 吸 气 时 更 加 扩张 . 心 
波 摄影 可 见 心 及 冲 动 减弱 或 消失 。 心 生 管 入 及 能 显示 各 心 及 舒张 期 凹陷 ) 和 静脉 庄 显 著 增 高 等 体循环 淤血 体征 ,而 无 
腔 的 大 小 和 在 心动 周期 中 形态 的 变化 ,从 而 估计 心包 的 厚 ”显著 心脏 扩大 或 心 次 膜 杂音 时 ,应 考虑 缩 窗 性 心包 炎 .如 再 
度 和 缩 窄 的 程度 。 性 心包 炎 的 过 去 史 ,心脏 冲 动 减弱 . 听 到 千张 里 期 额外 
(五 ) CT 和 磁 共振 显 像 (MRI) ”CT 显 像 对 心包 增 厚 。”” 音 . 脉 压 变 小 、 奇 脉 和 下 胶水 肿 ,X 线 检查 发 现 心包 钙化 和 
具有 相当 高 的 特异 性 和 分 辨 率 ,一 般 心包 约 厚 3mm， Wi 心电图 发 现 QRS 波 群 荆 波 和 P 波 改变 , 常 可 明确 诊断 。 
窄 性 心包 炎 叫 者 可 达 6mm 或 更 厚 。 图 像 曲 线 呈 名 进一步 可 作 超声 心动 图 .CT 及 MRI 检查 有 无 心包 增 厚 。 













































织 现 象 ,可 提示 增 厚 ( 图 16-16-4) 。MRI 可 分 辩 ， en 坚 万 个 别 不 典型 病例 种 进 行 右 心 导管 检查 。 
有 无 缩 窄 存在 。 有 些 伴 有 明显 缩 窄 症状 的 患者 ， pe 缩 窄 性 心包 炎 和 限制 型 原 发 性 心肌 病 的 临床 表现 极为 
轻微 增 厚 ,心包 的 厚度 并 不 与 血 流动 力学 的 改变 成 正比 。 相似 .鉴别 往往 其 为 困难 , 表 16-16-3 可 作为 诊断 的 参考 





鉴别 困难 考 应 进行 血 流 妃 
查 . 必 要 时 作 心 内 腹 } 
项 血 流动 力学 检查 
查 ;如 心 内 膜 活检 
此 外 , 尚 震 与 肝 硬 化 、: 
起 的 心力 衰竭 相 鉴别 。 


学 和 影像 学 (CT 或 MRI) 检 
影像 学 显示 心包 增订 .除非 三 
f 合 限制 性 心肌 病 , 应 考虑 开 胸 深 
心肌 病变 , 则 不 必 开 胸 探 查 。 

寺 核 性 腹 虐 炎 及 其 他 心脏 病变 纪 











〖 治 疗 】 
患 党 应 及 a 心包 剥离 术 。 于 术 前 应 
情况 :严格 休息 . 低 盐 饮食 ,使 用 利尿 药 或 抽 除 | 
给 以 少量 NN 有 心力 宕 竟 或 心 上 
立 用 洋 haste ie La 张 和 周 转 夫 
者 经 饮食 起 可 长 期 存活 。 减 疏 
药物 如 避 受 体 B “ 捕 抗 药 应 该 洲 免 使 用 、 国 为 
多 数 的 心动 过 速 是 一 供 机 制 。 大 和 多数 患 省 疾病 会 进行 
[出 现 心 源 性 显 病 质 
FF 术 可 以 提高 心 功能 的 等 z 














图 16-16-4 ”增强 CT 示 左 室外 后 方 心包 增 厚 ( 箭 
头 处 ) 达 6 一 7mm 











(六 ) 是 日前 用 于 诊断 的 景 主要 的 无 创 注 加 重 
伤 玫 段 。 旋 脏 超 喜 可 见 心 包 增 厚 , 精 连 , 反 刺 增强 ,心房 
大 而 心室 不 大 ， 全 和 张 期 成 耶 盾 运 
以 及 下 腔 静 脉 和 肌 首 让 超声 还 可 以 了 崩 
心包 积 液 的 县 :是否 丰 纤维 组 织 包 守 心脏 , 增 蜗 的 一 估 注 和 
: 尖 注 多 普 勒 丰 波 全 吸 而 变化 这 一 特征 对 诊断 有 
袁 助 ， 

(七 ) 心 导 管 检查 心 导 符 和 检查 可 以 明和 诊断 。 在 必 





















减少 上 死 地 于 

因此 .只 要 临床 表现 为 心脏 进行 性 受 太 ,用 单纯 
办 吸收 过 程 中 心 旺 受 慌 入 

el 进行 心包 气 术 时 发 现 辟 层 民 

《 振 避 人 像 王 未 心包 增 大 和 缩 罕 ,每 心 

上 种 取 于 术 - 绑 核 性 心包 炎 


民 , 室 间 电 
































是 普 应 在 站 
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循环 系统 疾病 




















核 活动 已 广 | 
如 结 恢 尚 末 


结 尽 治 闻 下 





























血 流 动力 学 检查 
左 , 右 心室 舒张 未 期 压 





计算 机 化 断层 显 像 

心 内 膜 心 肌 活 组 织 检查 
治疗 反应 
注 :PEP: 身 














须 彻底 和 判 离 。 


导 血 前 间 期 ;LVET: 左 


内 心脏 长 期 受 


相等 (相差 三 5mmHg(0. 67kPa)) 
mmHg 

二 1/3 右 心室 收缩 压 

心包 增 厚 
正常 
静脉 压 不 变 
室 射 血 时 





















PS 表 16-16-3 ” 缩 窒 性 心包 炎 和 限制 型 心肌 病 的 鉴别 
| 人 | 鉴别 项 目 缩 窄 性 心包 炎 限制 型 心肌 病 
”疲劳 和 呼吸 困难 逐渐 发 生 , 后 来 明显 一 开始 就 明显 
吸 气 时 颈 静 脉 扩 张 有 天 
心 尖 捕 动 常 不 明显 常 拉 及 
奇 脉 常 有 起 
二 尖 凑 与 三 尖 辩 关闭 不 全 无 常 有 
杂音 
舒张 期 的 心音 在 第 二 心音 之 后 较 早出 现 , 较 响 ， 在 第 二 心音 之 后 较 迟 出 现 , 较 轻 ,为 第 三 心音 , 常 
为 舒张 早期 额外 音 ( 心 包 吨 击 音 ) ”可 听 到 第 四 心音 
X 线 心脏 轻 度 增 大 ,常见 心包 钙化 心脏 常 明显 增 大 ,无 心包 钙化 ,可 有 心 内 膜 钙化 
心电图 QRS 波 群 低 电压 和 广泛 性 工 波 改 ， 可 有 QRS 波 群 低 电 压 和 了 波 改 变 , 有 时 出 现 异 
变 , 可 有 心房 颤动 或 提示 左 心房 肥 ” 常 Q 波 , 常 有 房 室 和 心室 内 传导 阻 滞 ( 特 别 是 左 
大 的 卫 波 改变 束 支 传导 阻 滞 ) 和 心室 肥大 劳损 ,也 可 有 心房 
颤动 
收缩 时 间 间 期 测定 正常 异常 (PEP 延长 ,LVET 缩短 , PEP/LVET 比值 
增 大 ) 
超声 心动 图 
心房 显著 扩大 不 常见 常见 
舒张 早期 二 尖 准 血 流 速率 ”有 明显 的 呼吸 变化 随 呼吸 变化 极 小 
彼此 相反 的 心室 充 至 有 无 


相差 二 5mmHg(0. 67kPa) 


>50mmHg 
三 1/3 有 心室 收缩 压 
心包 正常 

静脉 压 下 降 


了 






进行 相应 治疗 ,有 明确 感染 者 要 进行 心包 引流 术 。 


【预后 





和 纤维 变性 ,所 以 了 
渐 增 加 活动 量 。 议 脉 补 


用 。 让 于 萎缩 的 心 册 恢 
术 后 i 一 6 个 用 才 运 渐 } 
有 重 丛 .可 能 会 商 


房 多 人 
血性 。 
性 心包 炎 


心切 能 正常 者 ,1 














1010) 









FE 术 后 心脏 负担 不 应 立即 过 重 
液 必须 在 则 会 时 至 急性 肺 
因此 手术 成 功 的 患 
1 现 疗 效 。 有 心包 缩 罕 的 患者 有 心 
: 尖 游 的 功能 ,所 以 手术 时 











分 影响 


和 如果 已 知 相关 病因 则 对 症 处 理 即 
:如果 有 心 窒 症 状 .应 


如 能 及 晶 进 行 心 包 的 彻底 测 离 手 术 , 大 部 分 患者 可 获 
的 效果 。 少 数 患 者 因 病程 较 久 ,有 明显 心肌 萎缩 和 心 
:用 酸化 等 严重 病变 , 则 预后 较 差 。 
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第 十 七 章 


原 发 性 心脏 肿瘤 非常 少见 ,尸检 发 现 率 约 为 0. 001%% 一 
0.03%。 机 体 其 他 恶性 肿瘤 转移 至 心脏 通常 是 原 发 性 的 









20~40 们 ,所 有 恶性 肿瘤 的 心脏 转移 发 生 率 大 致 在 1%~ 
20% 之 间 , 其 中 以 黑色 崇 痪 为 最 , 自 血 病 及 淋巴 痛 也 有 较 高 


的 心脏 转移 发 生 率 ;就 绝对 数 而 言 ,乳腺 癌 和 肺癌 引起 的 心 
脏 转移 最 常见 ,与 此 两 类 肿瘤 在 人 群 中 的 高 发 病 率 有 关 。 
原 发 性 心脏 肿瘤 中 约 3/4 组 织 学 上 是 良性 的 ,其 中 心脏 医 
液 痛 占 了 近 一 六 。 与 机 体 其 他 良性 肿瘤 不 同 ,心脏 原 发 良 
性 肿瘤 具有 潜在 的 破坏 性 ,能 出 现 各 种 心 胜 的、 全身 的 以 及 
栓塞 的 症状 ,有 ?4 :导致 死亡 。 其 余 1/4 为 恶性 ,主要 为 
肉瘤 ,其 次 为 淋巴 瘤 ( 表 16-17-1) 。 
























表 16-17-1 ， 原 发 性 心脏 肿瘤 的 构成 比 
性 质 类 型 百分比 
良性 夭 液 痛 29.3 
脂肪 瘤 10.1 
乳头 状 弹 性 纤维 瘤 9.5 
8.1 
3.8 
3.4 
3.2 
房 室 结 间 皮 痛 2.7 
其 他 良性 肿瘤 1.8 
恶性 血管 肉瘤 8.8 
梭 纹 肌肉 痛 5.9 
间 皮 瘤 本 河 
纤维 肉瘤 你 切 
亚 性 淋巴 瘤 1.6 
共 他 恶性 肿瘤 4.5 








性 ,医师 对 这 一 部 位 





原 发 肿瘤 的 症状 缺乏 上 典 现 
肿 竟 义 很 少 怀 
标准 的 、 正 代入 性 几 敏 感 的 影像 检查 ,如 超声 心动 图 
锁 汤 层 术 (CT)、 心 共振 CCMR) 及 正 电子 
层 显 像 (PET) 可 以 很 容易 地 探查 出 心脏 肿瘤 的 存在 
外 ,由 于 日前 对 原 发 性 心脏 串 瘙 治 疗 的 经 验 有 限 , 许 多 原 发 






让 其 确诊 通常 会 被 延误 。 不 过 ,如 有 果 采 用 
|、 计算 
射 断 



















第 十 七 章 心脏 肿 疤 


心脏 肿 痛 


爱 悦 文 


性 心脏 肿瘤 的 处 理 也 要 慎重 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 心脏 表现 ”肿瘤 的 心脏 表现 主要 取决 于 其 部 位 
(心包 \ 壁 间或 腔 内 )、 大 小 以 及 对 周围 重要 结构 的 影响 
程度 。 

1. 左 心房 肿 癌 成 人 中 80 站 一 90 引 原 发 于 左 心 房 的 
肿瘤 为 良性 的 心脏 苍 液 瘤 。 肿 瘤 通 常 带 带 .可 活动 , 较 大 者 
可 阻碍 血 流 、 阻 塞 二 尖 辩 口 或 充填 整个 心房 ,产生 心力 衰竭 
表现 。 当 肿瘤 影响 瘀 膜 关 闭 或 损伤 辩 膜 时 则 可 产生 ; 
关闭 不 全 的 表现 。 症 状 体征 的 特点 是 突然 性 、 间 移 
位 性 。 常 发 生 于 坐位 或 立 位 , 卧 位 时 可 消除 。 二 尖 
塞 时 出 现 心 尖 区 和 舒张 期 隆隆 样 杂 音 ; 左 心房 增 大 华 
则 出 现 第 四 心音 及 增强 的 第 一 心音 。 有 时 在 第 二 
闻 及 低调 的 肿瘤 扑 落 音 。 

2. 右 心 房 肿瘤 ” 约 一 半 的 右 心房 原 发 性 肿瘤 为 肉瘤 。 
右 心房 肿瘤 所 致 的 右 心 衰竭 症状 发 展 往往 十 分 迅速 。 可 有 
颈 静 脉 充盈 、 水 有 种、 肝 大 、 上 腔 静 脉 综合 征 等 表现 。 体 检 可 
发 现 三 尖 湾 区 舒张 期 或 收缩 期 杂音 , 随 呼吸 和 体 
有 时 亦 可 疗 及 和 舒张 期 肿瘤 扑 落 音 。 右 心房 高 压 到 4 
放 时 即 产生 右 向 左 分 流 , 出 现 缺 氧 .发绀 .红细胞 增多 。 

3. 心室 肿瘤 ”有 舱 内 肿瘤 影响 心室 充 恤 与 射 血 时 可 引 
起 左 侧 或 右 侧 心力 衰竭 ,临床 表现 为 进展 迅速 的 呼吸 困难 、 
及 水 肿 、 尝 乃 、 周 转 性 水 种、 肝 大 ,腹水 等 。 听 诊 可 闻 及 收缩 
期 或 舒张 期 杂音 、 奔 马 律 。 

4. 心肌 肿瘤 ”发 生 于 心肌 内 的 肿瘤 (血管 瘤 、 间 皮 瘤 
多 见 ) 常 因 肿瘤 部 位 不 同和 而 产生 各 类 心律 失 
动 . 阵 发 性 房 速 、 室 性 期 前 收缩 项 、 束 支 或 房 室 传导 阻 
滞 , 甚 至 引发 阿 斯 综合 征 、 心 狼 死 。 肿 狂 侵犯 尼 肌 可 
出 现 扩张 型 ,限制 性 ,肥厚 型 心肌 病 样 表现 . 重 者 亦 林 中 起 
心力 衰 疯 。 

(二 ) 栓塞 表现 心脏 肿 镶 表面 的 碎片 或 血 徐 脱 湾 可 
引起 栓塞 。 栓塞 分 布 与 种 玖 位 置 , 心 内 是 答 存 在 年 液 分 流 
有 关 。 来 自 左 心 的 栓 于 可 引起 体循环 动脉 检 窒 ,如 内 出 性 













































如 心太 是 














I511 








一 引起 相应 组 织 缺 血性 损 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





塞 可 引起 相应 器 党 梗死 .出 血 及 血管 瘤 ; 中 枢 神经 系统 栓 
引起 一 过 性 脑 缺 血 发 作 、 脑 梗死 , 癫 痛 、 芋 厥 ; 胶体 到 及 上 
害 。 来 自 右 心 的 栓 子 可 引起 肺 栓 
塞 \ 肺 动脉 高 压 , 其 至 肺 源 性 心脏 病 。 








(三 ) 全 身 表现 ”心脏 肿瘤 (cardiac tumor) 可 产生 非 
心脏 性 全 身 表 现 , 如 :发 热 ,关节 痛 、 皮 疹 、 雷 诺 现 象 . 栓 状 


指 、 上 古怪 行为 . 恶 病 质 等 。 实 验 室 检查 可 发 现 :高 球 蛋 白 血 
症 、 De 贫血 或 红细胞 增多 、 血 小 板 减 少 或 增多 , 白 细 
胞 增多 等 。 此 类 表现 可 能 与 肿瘤 产物 .11-6 的 合成 与 分 沁 
2 肿瘤 切除 后 全 身 表 现 常 可 消失 。 

)】 转 移 性 表现 ”大 多 数 原 发 恶性 心脏 肿瘤 是 在 晚 
Ne hy tae Bir 仅 在 少数 情况 下 ,会 
在 早期 出 现 转移 性 的 继 发 表现 。 大 多 数 原 发 心脏 肉瘤 如 站 
管 肉瘤 、 横 纹 肌肉 瘤 的 转移 部 位 是 肺 部 .大脑 和 骨骼 ,也 有 
报道 可 转移 至 肝 、 淋 巴结 .肾上腺 、 脾 及 皮肤 等 。 























【辅助 检查 】 
(一 ) 心电图 与 X 线 心电图 的 发 现 往往 是 非特 异性 
的 ,多 为 窦 律 ,可 有 心房 或 心室 肥大 、ST-T 改变 .各 种 心律 


失常 等 。 胸 部 X 线 片 也 缺乏 特异 性 。 可 呈 类 似 心 嫉 膜 病 
的 心 影 特 异性 增 大 , 亦 可 正常 或 普遍 性 增 大 。 肿 瘤 侵 及 心 
包 时 ,可 有 心包 积 液 。 转 移 性 肿瘤 可 有 心包 、 胸 腔 职 液 、 纵 
] 或 纵隔 淋巴 结 肿 大 。 
) 超声 心动 图 心脏 超声 已 成 为 心脏 肿瘤 的 重要 
和 价值 的 信息 :如 
全 普 勒 和 彩色 血 流 图 
\ 心 腔 与 血 
管 的 压力 变化 以 及 心 功能 评价 。 经 食管 超声 心动 图 则 能 显 
示 心 胜 后 部 结构 ,并 能 对 左 心房 乎 液 瘤 尤其 是 其 附着 点 进 
行 更 好 的 观察 。 


(三 ) 核 素 显 像 ”放射 性 核 索 心 性 血 池 造 影 有 助 于 腔 
内 肿 阁 的 诊断 。PET 对 心脏 恶 


性 肿瘤 的 发 现 、 及 肿 痢 与 血 
栓 的 鉴别 邦 有 重要 的 价 估 。 
四 ) CT 和 MRI 
及 表面 特征 。 
助 于 横 纹 员 疾 





得 > 法 。 
肿瘤 的 大 小 、 附 








了 于 














均 能 较 好 地 显示 肿瘤 的 形态 、 大 小 
CT 对 肿瘤 的 钙化 有 较 好 的 成 像 效 果 , 进 而 有 
纤维 狼 . 畸 胎 奖 等 的 诊断 。MIHI 的 优势 在 于 
能 根据 心脏 的 轴线 进行 多 种 断面 的 成 像 , 并 提供 心脏 的 精确 
三 维 信息 新近 发 现 的 SSFP 序列 能 对 血液 和 软组织 提供 
哆 强 的 对 比 .从 而 更 好 地 显示 自流 缓慢 处 的 肿瘤 情况 。 

(五 ) 血管 造影 ” 随 奉 超 南 心 动 图 .CT、MRI 等 影像 技 
林 的 日 鸥 成效 . 心 导管 术 和 选择 性 心血 管 
少 应 用 
(六 ) 病理 检查 ” 滴 丛 或 肿瘤 组 织 的 病理 检查 可 明确 
肿 汶 的 组 织 学 米 源 和 性 质 
















乡 临 床上 已 很 





〖 治 疗 】 


即 征 肿 纹 在 组 组 党 上 是 良性 的 ,其 也 有 潜在 的 敏 命 性 











心律 失常 .栓塞 发 生 的 可 能 , 故 对 于 良 








并 发 证 如 六 口 堵塞 











性 肿瘤 ,一 经 诊断 应 立即 手术 。 许 多 病例 可 望 获得 根治 。 
相反 ,对 已 产生 明显 的 血 流 动力 学 影响 的 心 胜 脂 肪 瘤 及 心 
民 罗 本 肝 肌 ij , 则 禁止 手术 。 





是 主要 的 治疗 方法 , 且 提 供 了 
了 受 限于 肿瘤 的 早期 转移 
及 局 部 扩散 ,所 以 大 乡 数 手 术 是 站 息 性 的 。 对 于 其 他 手术 
不 能 切除 或 已 有 心脏 外 转移 的 原 发 心脏 肉 冶 , 化 疗 是 第 一 
选择 ,并 可 辅助 放疗 。 

对 继 发 性 心脏 肿瘤 ,发 现时 多 有 广泛 播 散 ,治疗 方案 应 
根据 原 发 肿瘤 制定 。 根 据 肿瘤 的 细胞 学 类 型 及 对 放疗 的 敏 
感性 ,可 选择 联合 全 身 化 疗 的 局 部 放疗 。 有 性 心包 积 液 者 
可 选用 全 身 化 疗 或 联合 心包 腔 内 注射 化 疗 药物 、 硬 化 剂 。 
ee 现 的 心包 积 液 可 行 心包 * 开 徐 术 ”, 也 可 行经 皮 气 政 

管 术 将 心包 积 液 引流 至 胸膜 腔 以 减轻 症状 。 如 情况 允 





















ne 生 减 瘤 术 以 求 
缓解 症状 、 延 长 生命。 
常见 的 心脏 肿瘤 了 
(一 ) 良性 肿瘤 


1. 黏液 痪 ”黏液 瘤 是 最 常见 的 心脏 原 发 性 肿瘤 ,外 科 
手术 切除 的 原 发 性 心脏 肿 痪 中 天 液 痛 约 占 90%%。 符 液 交 
的 组 织 学 来 源 至 今 尚 不 明了 , 现 有 的 证 据 倾向 于 心 内 膜 下 
的 原始 间 充 质 细胞 群 。 蔚 液 冶 90% 以 上 为 单 发 性 : 
左 心房 ,通常 附着 于 多 项 帘 处 。 多 数 肿 奖 有 芝 , 蒂 可 随心 及 
舒 缩 而 活动 ， 直径 通常 为 5~6cm。 散发 的 黏液 瘤 平 均 起 病 
年 龄 为 50 岁 , 其 中 2/3 为 女性 。 约 10 闪 的 患者 有 家 族 史 ， 
此 类 患者 起 病 年 龄 早 , 部 位 不 典型 ,可 为 多 发 性 ,切除 后 易 










状 弹 性 纤 i 将 六 为 最 常见 , 
3 发 现 病 填 的 不 均 年 龄 为 60 岁 。 心 脂肪 
瘤 好 发 于 左 心室 、 右 心房 .房间 隔 等 处 ,引起 临 


党 在 户 检 时 发 现 。 横 纹 肌 闯 和 纤维 瘤 均 常 见 3 


ne ee 0 2 
结 节 硬 化 因 











村 细胞 瘤 i ] 皮 疤 系 / 小 的 肿 癌 , 如 时 及 
i 传 学 阳 洲 ,此 至 凉 死 。 
(=) 恶性 肿瘤 

1. 心脏 肉瘤 
比例 仅 次 于 要 


心 由 fe 心 肿瘤 中 所 占 的 








全 原 发 性 | 





再 类 型 包括 血 下 内 狼 、 柜 
任何 年 龄 ,以 30 一 50 岁 居 多 。 
害 , 则 进展 迅速 ， 





黄 纹 肌肉 六 肉 
本 病 - 且 tt 在 流 动力 学 损 
手术 、 放 化 疗效 果 均 有 限 . 预 后 极 差 。 





2. 心脏 淋巴 瘤 


占 心 有 


是 原 发 性 恶性 肿 冶 的 1. 


2 办 , 属 非 霍 奇 金 病 , 仅 持 及 心 胜 和 心包 . 极 少 心 外 受累 。 





底 检 查 包括 超声 
细 朋 





3. 转移 性 肿瘤 ”心性 的 转 
于 原 发 性 肿瘤 。 近 年 来 本 病 


原 发 部 位 肿瘤 的 


病 心 外 膜 受累 最 为 常见 


引起 呼吸 困难 、 心 脏 乓 


第 十 八 章 


第 一 


心理 和 精神 障碍 
常生 活 中 会 有 过 一 些 
体验 。 例 如 情绪 激动 
脏 强 烈 跳动 ,有 快要 盟 


等 。 


医学 家 也 发 现 心 


为 常 re 焦 A we 


饥 。 





近 30 es 在 医 
物 -心理 - 神 
视 。- 


的 可 能 性 较 无 心血 管 病 者 高 
接 通 过 自主 神经 系统 或 亲 技 通过 笠 经 册 分 洲 六 
格 系 统 , 成 为 一 些 心血 管 病 的 危险 因素 ;无 器 
的 活动 和 功能 ,可 因 心 理 和 精神 障 得 而 户 
并 表现 出 相关 的 症状 。 










的 感受 ， 


心动 图 :CT、 
\ 心 包 肿 块 或 心 内 膜 名 


MRI。 确 诊 可 由 心包 穿 2 
织 活检 作出 。 治 疗 可 采取 化 





放疗 ,如 有 手术 指 和 





:应 尽快 id 切除 术 。 






的 患 





与 心血 管 
居 情 绪 变 化 影 
讨 心跳 增 快 、 话 
出 胸口 的 感觉 ; 铺 

绪 低 落 , 心 脏 好 像 往 i 区 恋 人 硕 觉 " 心 th 










起 次 为 心 员 ， 心 夫 硕 罕见 。 朋 痪 党 少 


: 状 体征 .被 少见 情况 下 , 必 脏 


。 人 们 在 日 





环 詹 


到 心血 管 系 : a 














可 见 心血 管 系统 与 心理 和 


精神 障碍 之 问 的 作用 是 双向 性 的 ,互相 促进 的 ,可 发 展 为 下 


列 3 类 情况 ， 





1 心理 和 精神 障 锝 ? 


是 敏 心血 管 病 的 危险 因素 。 
人 型 行为 .精神 应 激 、 扣 甬 、 焦 过 


坚 丝 


作 紧 张 、 





心血 管 


A 


之 前 已 经 存在 ， 和 
例如 :长 期 存在 的 生活 压力 、 民 
心 铬 、 I 血 











第 十 八 章 ”心理 和 精神 障碍 与 心血 管 病 
症状 成 为 肿瘤 患者 首先 甚至 唯一 出 现 的 表现 。 心 脏 车 
肿 汶 发 现时 多 已 届 晚 期 表现 . 故 渝 疗 措施 3 











减轻 患者 症状 .延长 患者 生命 。 
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心理 和 精神 障碍 与 心血 管 病 


履 和 强烈 情 
* 死 。 及 早 治 
和 障碍 和 










2. 心血 管 病 患者 常 继 发 包括 抑郁、 
性 心脏 事件 如 心绞痛 、 严 重 党 发作, 可 激 
和 瓮 惯 等 心理 和 精神 障碍 。 它 们 除 造成 患者 心理 负 
担 和 精神 痛 昔 外 ,还 加 重 基 础 心血 管 病 的 病情 .影响 其 演变 
所 预后 。 积 被 治疗 这 些 心 理 和 精神 障碍 有 助 于 减轻 心 
血管 病 的 病情 和 改善 其 预后 。 
3. 心理 和 精神 障 得 并 未 或 尚未 引起 器 质 性 的 心血 管 
病 , 但 患者 体验 到 并 能 陈述 心血 管 病 的 一 些 常见 症状 .而 反 


























复 检 查 确实 未 能 发 现 器 质 性 心血 管 病 的 客观 证 据 。 被 认为 
是 心理 和 精神 障碍 “和 驱 体 化 "(somatization) 的 表现 。 届 * 驱 





体形 式 障碍 "的 一 种 , 曾 被 称 为 "心脏 神经 症 "， 积极 治疗 有 


消除 患者 的 症状 ,减轻 忠 普 的 痛苦 。 


第 二 节 ”心脏 神 名 


心脏 神经 症 (Ccardiac neurosis) i 心脏 神经 官 
是 以 心脏 不 适 为 3 能 
血 与 神经 避 


全 症 







:其 临床 特点 a 心 


合并 出 加 普 证 观感 


ee 
.人 0 侧 床 

必 旺 病 或 对 心脏 有 距 响 的 
患 销 1 rer 抽 佬 下 





让 他 驱 ee 证 所 


区 强迫 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





` 疑 病 或 神经 衰弱 等 心理 障碍 ,上 且 心 血管 症状 的 出 

和 变化 与 心理 因素 密切 相关 。 

J 许多 见于 女性 .尤其 是 更 年 期 妇女 。 近 年 来 随 着 生 
活 节 奏 的 加 快 和 社会 压力 的 增 大 ,其 发 病人 群 有 增加 趋势 。 

和 主 人 天 入 苗 3 心理 负担 , 严 
























< E 项 称病 ,和 据 央 过 比 站 的 发 生 。 因 
:必须 予以 高 度 关注 和 有 效 的 干预 ,治疗 上 需 采用 心理 治 


疗 与 对 证 治疗 相 结合 的 原则 。 
【病因 和 发 病 机 制 】 
目前 较为 普遍 的 观点 认为 心 胜 神经 症 为 身体 障碍 形式 


的 自主 神经 功能 亲 乱 ,其 发 病 与 心理 因素 及 一 定 人 格 基础 
相关 。 患 者 对 生活 事件 产生 不 良 评价 与 判断 ,引起 应 激 反 
应 .导致 中 枢 神 经 和 内 分 泌 变 化 。 长 期 的 交感 神经 张力 增 
高 或 内 上 腺 素 分 泌 增加 ,导致 心血 管 系统 功能 发 生 亲 乱 。 


【临床 表现 】 
(一 ) 发 病 精神 与 心理 因 来 与 本 症 的 发 病 密 切 相关 。 
个 人 对 重大 生活 事件 或 境遇 做 出 的 心理 过 度 的 应 激 反应 ， 



















并 表现 为 以 心血 管 为 主 的 躯体 症状 。 这 种 反应 与 生活 事件 
阳 度 有 类; 全 于 发 生 
件 所 导 

训 动 或 区 神 创 和 为 心血 管 症 状 的 触发 

心理 暗示 ”的 作用 尤为 突出 ,如 看 到 亲友 中 有 严 





患 将 儿 死 , 或 体检 中 对 医师 所 说 
不 齐 ” 等 发 生 误解 ,或 被 错误 地 
;成 精神 负担 加 重 、 紧张 和 焦虑 而 诱发 
0 对 自身 的 过 度 关注 ,可 将 某 些 生理 性 心血 管 功 
让 :如 过 度 劳 办 、 你 启 肝 中 闫 的 玫 力 和 性 更 年 期 内 
分 泌 大 调 所 引发 的 不 适 误 认 为 病理 状态 而 致 发 病 。 
(二 ) 心血 管 症状 ”主观 感受 繁多 易 变 ,时 轻 时 重 , 少 
) a 至 十 症状 的 发 生 直 接 或 间接 地 
与 精神 点 、 情 绪 激 动 或 久 病 和 4 
更 ,人 由 















汪 人 情况 时 出 
本 和 网 王 时 ,以 及 情绪 波动 等 状态 下 地 易 发 
情绪 改变 可 使 之 加 重 。 心 血管 系统 最 常见 
或 过 度 换 气 
觉 到 心跳 , 心 前 区 挝 动 和 心 前 区 
改动 时 症状 更 明显 。 多 数 吓 者 
ee 的 血压 升 高 , 偶 有 期 前 收缩 或 阵 发 性 室 
庶 活 到 同 心率 不 相称 地 明显 增 快 等 , 串 





于 在 前 唤 屯 部 








次 ] 秒 至 oe 钟 ， 
妇 小 时 或 数 天 。 体 力 活动 当时 < 
动 后 或 精神 疲劳 后 :此 至 休息 时 均 可 出 现 ， 





心 前 区 


的 肋骨 .软组织 及 其 表面 皮肤 可 有 压痛 点 。 

气短 主要 是 患者 主观 上 感到 空气 不 足 , 呼 吸 不 畅 ,呼吸 
频率 常 不 增 快 。 屋 内 人 多 拥挤 或 通风 较 差 的 地 方 容易 引起 
发 作 。 有 时 发 生 在 夜间 ,发 作 时 喜 坐 起 来 或 起 床 开 窗 而 在 
窗口 深 吸 气 。 平 时 经 党 有 叹息 样 呼吸 , 即 深 吸 气 后 作 一 个 
长 而 带 叹息 样 的 呼 气 , 自 觉 如 此 才能 解除 整 气 感 。 较 长 时 
间 深 吸 气 可 导致 血 中 二 氧化 碳 浓度 降低 ,出 现 过 度 换 气 所 
致 的 呼吸 性 碱 中 毒 , 伴 四 肢 发 麻 . 手 足 搞 据 、 头 汉 等 表现 。 

部 分 患者 对 晴 上 腺 素 类 药物 敏感 ,如 欧 脉 滴 注 异 丙 肾 
上 腺 素 时 ,患者 心率 增 快 反应 较 一 般 人 明显 ,少数 旦 伴 有 难 
以 控制 的 情感 冲动 。 这 些 患 者 同时 有 高 动力 循环 的 表现 ， 
如 左 心室 射 血 速度 增 快 , 心 排 血 量 增加 ,动脉 捕 动 增强 , 侦 
见 收缩 讨 升 高 ,提示 存在 B -肾上腺 索 能 受 体 功能 亢进 ,使 用 
B 受 体 阻 断 药 可 明显 改善 症状 。 

(三 ) 神经 系统 症状 以 焦虑 为 主 ,也 可 有 抑郁、 型 殿 、 
强迫 等 ,大 都 与 强烈 的 疑 病 恐 恨 有 关 , 可 伴 有 不 同 程度 的 失 
眠 ,严重 者 表情 紧张 , 头 坚 ,于 学 证 多 ,此 外 尚 有 乏力 两 
额 拌 等 。 

(四 ) 体征 心血 管 系统 体格 检查 大 多 正常 ,少数 可 见 
轻微 血压 升 高 心率 增 快 和 偶发 期 前 收缩 。 听 诊 可 闻 及 心 
音 增强 或 轻 度 心 前 区 收缩 期 杂音 。 少 数 患 普 的 心 电 峡 可 有 
窦 性 心动 过 速 或 ST-T 改变 ,后 者 大 多 表现 为 非特 异性 的 
ST 段 J 点 庄 低 或 水 平 样 下 移 , 和 (或 )T 波 低 平 , 双 相 或 倒 
置 。ST-T 改变 主要 局 限于 本 JE avVF 或 V, 一 V 导 联 , 且 
较 易 改变 ,时 而 工 波 轻 
微 压 低 ,而 心率 减 慢 时 ,STT 波 可 完全 恢复 正常 。 运 动 负 
荷 试 验 一 般 为 阴性 , 侦 见 阳 性 者 ,服用 8B 受 体 阻 断 药 可 使 
ST-T 波 改变 恢复 正常 


Ph 。 














































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 上 有 段 所 述 心血 管 系统 功能 失调 的 症状 ,加 上 明确 
的 神经 官能 症 表现 ,名 经 详细 的 全 身 和 心血 管 系统 方 面 检查 
证 实 并 无 器 质 性 心脏 病 证 据 时 ,应 考虑 未 病 的 诊断 。 

躯体 疾病 ,尤其 是 器 质 性 心脏 病 可 因 过 激 的 反应 导致 
出 现 神经 功能 紊乱 ,长 期 心理 紊乱 也 可 导致 心血 管 系统 的 
器 质 性 病变 (心身 疾病 ) 而 出 现 心血 管 症状 ,但 因 有 关 器 质 
性 病变 证 据 明 确 ,与 本 症 的 鉴别 诊断 并 不 困难 。 

部 分 早期 心 ] 可 出 现 神经 功 
能 勾 乱 ,其 发 病 在 机 制 上 与 木 症 类 似 ， 是 长 期 心理 率 
乱 的 结果 ,如 果 无 法 找到 客观 的 器 质 性 病变 依据 . 极 易 与 本 
症 混淆 ,造成 鉴别 诊断 的 困难 。 将 前 者 误诊 为 功能 性 疾病 
可 掩盖 ed tno a a 
危害 ,将 后 者 误诊 为 器 质 | 
央 此 ,正确 地 对 本 证 进行 野史 而 大 .对 
必须 上 分 仔细 ,诊断 必须 二 分 慎重 ,必要 Im 
疗 和 长 期 随访 的 方式 对 其 进行 逢 不 做 结论 

本 病 应 与 下 列 情况 鉴别 


















又 观察 性 治 








(一 ) 器 质 性 心脏 病 
1. 心律 失常 ”器 质 性 心脏 病 以 频 发 .多 源 室 性 期 前 收 
缩 和 顽固 性 心动 过 速 为 主 ,严重 者 出 现 心房 或 心室 扑 动 和 
是 动 。 部 分 以 期 前 收缩 为 主要 临床 表现 的 轻微 器 质 性 心脏 
病 ,如 早期 冠 心病 和 心肌 炎 .可 因 缺 乏 实验 室 证 据 而 与 心脏 
神经 症 混淆 . 须 经 过 长 期 随访 确诊 。 


















2. 心绞痛 典型 心绞痛 多 在 体力 活动 的 当时 发 作 . 部 
位 大 多 固定 .以 胸骨 后 最 常见 ,可 放射 至 左 户 和 左 辟 。 发 作 
时 胸部 紧 束 感 或 压榨 感 明显 .一 般 人 2 一 3 分钟 ,停止 
活动 或 舌 下 含 硝酸 甘油 片 可 中 断 发 作 。 非 典型 心 纹 靖 可 通 
过 冠状 动脉 造影 予以 确诊 。 


3. 心 瓣 膜 病 ”除了 较为 典型 的 心脏 杂音 . 常 华 有 不 同 
程度 的 血 流动 力学 改变 ,如 体位 性 呼吸 困难 、 下 肢 水 肿 等 。 
典型 的 超声 心动 图 改变 可 予以 确诊 。 

二 ) 内 分 泌 与 代谢 疾病 ”甲状 腺 功能 亢进 大 多 伴 有 
甲状 腺 有 种 大 , 且 甲 状 腺 上 有 杂音 及 人 涯 闫 ,血清 De 
TCF T;) .游离 TCF T;) 和 甲状 腺 吸 碘 率 增高 
促 甲状 腺 激素 (s-TSH) 降 低 等 
心率 增 快 外 大 多 伴 有 血压 显 
谢 产物 增高 ,组 胺 激发 试验 或 


【防治 

本 症 的 治疗 原则 与 神经 症 相同 .以 心理 治疗 为 主 ,必要 
时 应 邀请 心理 治疗 专科 医师 参与 诊治 。 医 务 人 员 应 充分 了 
解 患者 的 工作 、 生 活 和 思想 情况 ,及 其 家 庭 和 工作 环境 . 坐 
让 发 作 的 心理 | 通过 全 面 细致 的 心血 答 系 统 检查 ， 
4 a 电 图 、 超 声 心动 图 和 其 他 必要 的 
和 病 的 可 能 ,以 解除 患者 的 " 恺 病 ” 











ea 
i . 尿 中 儿 茶 酚 胺 及 其 代 
Y 明 试验 阳性 等。 







































第 十 九 章 


主动 脉 炎 


主动 脉 炎 (aortitis) 可 由 多 种 微生物 引起 ,造成 I 
腊 和 中 腊 的 损害 ,主要 影响 升 主 动脉 引起 大 各 
许 发 主动 脉 淤 关闭 不 全 ,形成 主 习 

















未 将. 偶尔 绢 响 到 主动 皮 


第 十 九 章 “主动 脉 疾病 
和 由 此 而 来 的 心理 负担 。 
帮助 患者 树立 战胜 疾病 的 信心 .消除 发 病 的 心理 央 下 

一 般 患 者 不 必 苇 床 休息 .但 可 根据 病情 轻 
1 党 工作 .合理 安排 生活 . 握 弃 不 良 生活 习 
等 .适当 参加 体力 活动 (如 户外 散步 等 )。 

减轻 症状 可 用 下 列 方法 :Q@ 改 善 焦虑 或 抑郁 的 药物 .如 
Ae 每 展 一 次 ;@ 小 剂 
芋 镇 静 剂 ,如 地 西洋 、 艾 司 唑 仑 等 ;@B 受 体 阻 断 药物 . 妇 
托 洛 尔 2 次 /日 .每 次 12. Es 或 琥珀 酸 美 托 洛 尔 绥 释 
片 23.75 一 47. 5mg. 每 日 一 次 。 引 & 神经 不 
良 反应 .如 失眠 或 失眠 加 重 等 . 互 阿 蔡 洛 尔 等 非 脂 溶性 





















































按照 上 述 原则 和 方法 治疗 取得 一 定 疗效 后 ， 不 宜 立 即 
停 a 否则 容易 引起 复发 .并 加 重 患 者 的 顾虑 .甚至 垃 
失信 心 。 一 般 应 维持 治疗 至 少 2~3 个 月 以 上 .以 后 逐渐 
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主动 脉 疾病 


陈 世 波 朱军 


的 分 支 血 管 造成 阻塞 。 


梅毒 性 主动 脉 炎 





发 CsYbhilitic aortitis y & 


现 为 悔 睦 性 主 


芋 侮 起 各 旋 体 亿 信 
动脉 性 . 继 调 发生 柳 本科 





人 体 后 引起 .临床 表 


lo15 


同时 说 明 精 神 困 素 对 本 病 的 影响 . [一 














第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


主动 脉 淤 关闭 不 全 ,梅毒 性 主动 脉 癌 , 梅 毒性 冠状 动脉 口 狂 
窗 和 心肌 树胶 样 肿 , 统 称 为 心血 管 梅毒 (cardiovascular 


“4 syphilis) .为 梅毒 的 晚期 表现 。 绝 大 部 分 患者 所 患 的 是 后 


天 性 ,先天 性 者 罕见 。 


【发 病 机 制 】 
梅毒 螺旋 体 大 多 通过 性 接触 而 感染 人 体 。 从 开始 感染 

到 晚期 发 生 心 血管 梅毒 的 潜伏 期 为 5 一 30 年 。 男 多 于 女 。 
螺旋 体 人 血 后 .部 分 经 肺 门 淋巴 管 引流 到 主动 肪 5 
营养 血管 引起 闭塞 性 血管 内 膜 炎 . 伴 有 血管 周 国 # 
淋巴 细胞 浸润 ,主动 脉 壁 发 炎 累 及 动脉 内 膜 和 二 
省 为 主 。 主 动脉 任何 部 位 都 可 受累 .但 以 逢 
脉 弓 最 多 ,而 极 少 侵 入 心肌 或 心 内 膜 。 主动 脉 中 膜 肌肉 和 
弹性 组 织 被 破坏 ,为 纤维 组 织 所 取代 ,也 可 出 现 巨细 胞 和 梅 
毒 树胶 样 病变 。 主 动脉 壁 逐 渐 松弛 ,并 可 有 钙化 .导致 主动 

脉 瘤 的 形成 。 主 动 防 内 膜 出 现 * 侍 皮 ” 样 改变 是 梅毒 性 主动 
脉 炎 的 特征 ,但 不 能 以 此 作为 确诊 的 根据 。 

染 可 以 从 升 主动 脉 蔓延 到 
环 扩 大 和 主动 脉 淤 联 合 处 的 分 
脉 洲 关 闭 不 全 。 主 动脉 汶 支 持 
曲 ,缩短 ,导致 严重 的 主动 脉 辩 反 


【临床 表现 】 
(一 ) 单纯 性 梅毒 性 主动 脉 炎 ”多 发 生 于 升 主动 脉 . 亦 
i 本 人 患 ee 。 > i 



































二 
















动脉 根部 .引起 主 
i 从 而 产生 主动 
到 破坏 和 主动 脉 洲 卷 
















> 音 增强 ， 可 闻 及 加 上 
忠 考 ede ` 主 动脉 六 
发 症 。 

二 ) 梅毒 性 主动 脉 辩 关闭 不 全 (syphilitic aortic insuf- 
ficiency) ”是 梅 a 常见 的 并 发 症 。 轻 者 无 症 
状 . 重 者 了 由 了 反 流 . 5 1 ad OA] 1 


收缩 期 杂音 。 
有 不全、 冠状 动脉 

















; ye 病程 在 1 一 3 
EN ee 心 ts - 性 : 











{} | 梅毒 ee | coronary ostial 
stenosis) 或 阻塞 ”是 ee 性 主动 脉 炎 第 f 
雄 及 冠状 动脉 开口 处 。 巾 于 冠状 动 及 多 E 
常 伴 侧 支 循环 形成 , 故 极 发 生 大 面积 的 心肌 坏死 
可 有 心 统 独 , 常 在 优 间 发作 ,于 持续 时 间 绞 锋 。 如 冠状 动脉 
塞 . 叫 者 可 以 突然 死记 

(四 ) 梅毒 性 主动 脉 瘤 (syphilitic aortic aneurysm) 中 












上 完全 




















俐 毒性 主动 脉 炎 友 少见 的 并 发 证， 多 发 士 升 主 和 主动 
脉 号 .也 串 累 及 降 主 动脉 和 和 腹 主 动脉 , 虽 .个 
会 发 于 火 导 分离， 发 后 在 不 同 部 位 的 主 了 不 问 





i516 








的 症状 和 体征 (参见 本 章 第 二 节 "“ 主 动脉 痢 ”) 

| 征 性 的 一 
波及 冠状 动脉 口 : 可 引起 
心绞痛 ;如 发 生 在 后 主动 脉 非 破 列 , 否 则 无 症状 或 体 
征 。 主 动脉 实 动 脉 瘤 ee A a | 右 
心 衰竭 ,引起 六 或 主 、 肺 动脉 








种 。 如 发 生 在 左 或 右 主动 有 














并 有 左 心 衰 竭 。 
(五 ) 心肌 树胶 样 肿 (gummata of myocardium ) 
心肌 的 树胶 样 肿 极 军 见 ,最 常见 的 部 位 是 左 心室 间 隐 上 





临床 上 可 出 现 传导 阻 滞 或 心肌 标 死 。 弥 湿性 心肌 树胶 样 用 
可 引起 顽固 的 心力 衰竭 。 


【实验 室 检 查 】 
梅毒 螺 玉 的 外 膜 层 ,近来 采用 用 红 合 栈 链 











反应 (PC R)7 法 浊 ON EE 


E 体 的 1 DNA 米 诊 





(一 ) 非 螺旋 体 血 清 5 和 (并 性 及 人 证 
VDRL( 性 病 研 l 单 ,便宜 ,可 标准 
化 定量 ,用 于 沁 第 选 和 治疗 反应 的 随访 ， 时 期 梅毒 阳性 举 
约 70 兴 ,下 其 梅毒 阳性 率 高 达 99 中 ,而 晚 梅 帮 阳 性 车 
达 70%。 

(二 ) 梅毒 螺旋 体 试验 ” 线 光 密 媒 旋 体 抗体 吸附 
(FTA-ABS) 试 验 ,作为 梅毒 确诊 性 
和 特异 性 。 早 期 梅毒 阳 
达 99% ,在 晚期 梅毒 及 
细胞 凝集 (MHA-TP) 试验 , 在 早期 梅毒 的 阳性 率 仅 为 
50X%~60% ,但 在 [期 梅 汇 和 晚期 梅 玫 的 乌 感 性 和 特异 性 
与 FTA-ABS 试验 相似 。 即 使 患 省 经 过 治疗 ,FTA-ABS 试 
验 也 可 终身 保持 阳性 。 

(三 ) 密 螺旋 体 IgG 抗 
特点 ,有 总 


电 复 






















闹 体 测定 ”具有 FTA-ABS 试验 

地 性 和 特异 性 ,容易 操作 ,特别 适 月 - 
琳 的 病例 和 先天 性 梅毒 和 人 类 免疫 缺陷 病毒 CHIV) 
昆 合 感染 者 。 


〖 辅 助 检查 】 
(一 ) 胸部 X 线 检查 ”单纯 
主动 脉 近 端 扩张 , 伴 升 主动 脉 
主动 脉 亦 可 有 钙化 ,但 
主动 脉 增 究 。 在 
时 ， 心脏 向 大 下 后 胃 瑞 大 各 欢 形 ,在 将 光 屏 下 心 
所 动 列 人 暗 度 大 。 在 主动 脉 痛 时 发 现在 相应 部 位 主动 脉 
性 搏动 . 
加 | MRI 








主动 脉 炎 时 可 见 升 
汪 此 六 























《 工 放 
则 主动 及 
MR1 能 获得 商 分 小 











衣 人 态 沪 像 ， 


be 
47 





对 胸 主 动脉 病变 有 高 度 的 诊断 精确 性 。 




















(三 ) 超声 检查 ”超声 图 (包括 
示 不 同 节 段 增 宽 、 钙 化 ,动脉 瘤 ( 包 括 主 动脉 病 ) 以 及 
主动 脉 准 关 闭 不 全 动脉 1 反 流 





重 。 检 测 左 心室 农 阅 大 小 、 
部 位 和 破裂 部 { 
(四 ) 心血 
或 膨 ! pe 
能 状况 等 。 选 提 




















到 及 由 驶 之 ,本 病 冠状 动脉 狭 窑 仅 限 于 开口 处 .而 还 处 冠 
状 动脉 十 状 动脉 绚 样 硬化 不 同 。 


或 晚期 
下 难 。 但 应 与 
杂 产 生 的 杂音 ,以 及 其 他 一 些 


洲 膜 病 和 其 他 心脏 疾 六 





疾病 相 鉴 别 。 
(一 ) 心脏 瓣膜 杂音 的 鉴别 
1. 主动 脉 瓣 区 舒张 期 杂音 
张 引起 的 主 
缘 第 二 间 


梅毒 性 主动 脉 炎 根 部 扩 
,由 于 根部 扩张 所 以 在 胸 
听诊 少 报 用 ,而 风湿 性 主动 脉 淮 反 流 . 由 于 往往 伴 

扩大 ,使 心脏 转 位 ,所 以 舒张 期 杂音 在 
第 p= 最 响 。 








动脉 游 反 流 


























该 区 可 oi 完 et 
而 风湿 性 主动 脉 潍 狭 窄 的 杂 同 ， 、 
动脉 粥 样 硬化 者 , 淤 环 钙 化 ， 近 侧 主 动 及 和 国 淤 














增强 
膜 本 身 无 狭窄 病变 (相对 性 狭 窗 ), 也 可 以 听 到 收缩 期 喷射 性 
杂音 Oe 早期 增强 ,而 且 杂 


3. 二 尖 状 区 舒张 期 杂音 ” 梅 诲 性 主 

产生 Austin-Flint 杂音 ,无 收缩 其 前 世 泊 强 ， 不 伴 有 
一 心音 增强 和 二 尖 因 开放 拍 击 音 。 可 与 风湿 性 二 尖 浴 狂 
引起 的 舒张 期 隆隆 样 杂音 

(二 ) 梅毒 血清 学 假 阳 1 

1. VDRL 试验 假 阳性 反应 
以 内 ) 要 与 非典 型 肺炎 , 症 疾 、 
染 鉴 别 。 在 疾病 的 
身 免疫 病 ( 如 系统 性 红 














Sn 





HIV 感染 \ 麻 风 和 和 少 > 数 老龄 en 
性 反应 相 鉴 别 。 这 些 假 阳性 的 效 价 在 1 : 8 或 更 低 。 这些 
患者 应 长 期 随访 。 















2，FTA-ABS 试验 假 阳性 2 
类 .胆汁 性 肝 便 化 )、 系 统 1 阳性 反 
应 。 后 一 种 情况 可 能 


抗体 引起 的 ， 


不 同 于 真 


(三 ) 心绞痛 的 鉴别 


罕 最 常见 的 临床 表现 ,出 于 













i DNA 








第 十 九 章 ” 主 动脉 疾病 


的 支持 ,所 以 很 少 发 生 心 肌 梗死 .除非 同时 合并 冠状 动脉 粥 
样 硬化 。 发 病 年 龄 比 冠 心病 要 早 . 常 常 夜间 发 作 . 发 作 时 间 ， 
持续 较 长 。 








〖 预 后 】 
单纯 性 梅毒 











动脉 岂 想 者 Te 命 与 常人 相近 。 





梅 橙 
均 6 年 ). 症 状 出 现 后 平均 寿命 为 5~6 年 . 约 1/3 的 患者 证 
状 出 现 后 可 存活 10 年 。 存活 时 间 主 要 取决 于 有 无 心力 训 
竭 或 心绞痛 .如 出 现 心力 衰竭 ,一 般 存 活 2 一 3 年 . 约 6% 的 
f 可 长 达 10 年 以 上 。 大 和 多数 患者 在 心 功能 失 人 3 
: 重 体 力 劳 动 者 预后 尤 差 ,有 冠状 动脉 开口 闭塞 者 预 
a 主动 脉 瘤 预后 非常 差 .平均 寿命 在 症状 出 现 以 后 
的 6 一 9 个 月 .2 年 病死 率 为 80 兴 ,从 症状 发 生 到 死亡 间隔 
短 达 1 周 , 主 要 死 于 破裂 和 阻塞 性 肺炎 。 



























































每 周 1 次 
万 U, 肌 过 过 敏 者 可 选 
用 头孢 星 啶 ,每 天 肌 内 注射 0.5 一 1.0g. 共 10 天。 头孢 曲 
250mg, 肌 内 注射 , 共 5 天 或 10 天 .晚期 梅毒 和 神经 
以 用 1 一 2g, 肌 内 注射 每 天 1 次 共 14 和 天。 阿奇霉素 
Oa ee 共 10 天。 也 可 以 用 红 考 素 每 次 500mg. 
` 素 每 次 500mg 口服 .每 天 4 次 共 

党。 有 心力 误 竭 者 须 控 制 心 
= 驱 梅 治疗 。 如 有 神 名 径 梅 于 或 合并 HIV 感染 .可 大 

3 Was 























KF 预防 】 

梅毒 
尚 , 禁 止 非 池 
梅毒 患者 应 用 青紫 


治疗 。 







会 活动 的 产物 。 树 立新 道德 涡 
为 防 上 和 和 :措施 。 


使 .必要 时 重复 








山 





二 、 细 兽性 主动 脉 类 


Wi 





其 他 单 
门 十 属 
下 可 以 竺 附 在 让 党 






能 引起 主动 上 


= 健 化 的 血管 上 . 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





的 动脉 壁 上 ,并 直接 渗透 完整 的 血管 内 膜 。 结 核 杆菌 的 感 
染 通常 来 自 肺 门 淋巴 结 直 接 扩散 引起 的 结核 性 主动 脉 炎 。 





〖 发病 机 制 】 

主动 脉 通过 以 下 机 制 受 感染 性 心 内 膜 炎 败血症 
栓 子 ,邻近 组 织 感染 接触 ,外 伤 或 心血 管 检查 导致 细菌 在 循 
环 中 直接 沉积 ,以 及 长 期 应 用 免疫 抑制 剂 和 免疫 系统 缺陷 
的 患者 容易 受 感染 产生 败血症 引起 化 脓 性 主动 脉 炎 。 主动 
号 壁 变 薄 形 成 赛 性 主动 脉 瘤 , 有 很 高 的 破裂 率 。 结 核 性 主 
动脉 炎 干 酷 样 坏死 的 肉芽 肿 损害 ,影响 主动 脉 壁 中 层 形成 
假 性 动脉 瘤 . 有 穿孔 的 可 能 ,偶尔 侵入 主动 脉 因 凑 环 和 邻近 
组 织 。 




















【临床 表现 和 诊断 】 
大 多 数 患 者 有 寒战 .高热 , 多 达 50% 的 患者 在 病变 部 
立 有 般 痛 以 及 动脉 瘤 扩张 的 症状 ,在 腹部 有 时 可 触 到 有 触 
痛 的 腹 块 ,中 性 粒 细胞 计数 增高 ,血细胞 沉降 率 升 高 ， 
养 明 性 对 诊断 有 帮助 。 但 约 有 15% 病 例 发 现 血 培养 阴性 ， 
所 以 血 培养 阴性 不 能 排除 诊断 。 
超声 心动 图 检查 (包括 经 食管 
立 动脉 瘤 的 诊断 。CT 扫描 
做 出 诊断 。 








超声 心动 图 检查 ) 可 以 确 
、MRI 和 主动 脉 造影 同样 可 以 










【防治 
感染 性 主动 脉 炎 发 展 到 | 主动 脉 靖 速 . 0 
后 会 破 。 沙门 菌 属 感 





染 和 其 他 革 
于 早期 破 玫 和 死亡 ,总 : 超 

时 期 治疗 。 稻 脉 内 应 用 足 基 黄 久 的 抗 区 药物 ， 切除 
EE 动脉 瘤 和 周围 组 织 . 术 后 继续 应 用 抗菌 药物 至 少 6 周 。 














三 、 巨 细胞 性 主动 脉 天 





巨细 胞 性 主动 脉 炎 是 







一 种 金 身 1 性 血管 疾病 。 病 因 不 








为 .但 50 岁 以 后 的 人 发 病 率 升 说 在 70 一 80 
oo 女性 多 于 男性 。 约 15 纸 病 侦 永利 主动 脉 

了 及 其 分 支 ( 显 动 脉 、 颁 动脉 和 先 状 动脉 ), 主 动脉 狭 鹤 罕 
见 。 厦 主 动脉 壁 变 落 ,可 形成 胸 主动 脉 痛 , 继 发 性 主动 脉 淮 
关闭 不 全 


病理 学 上 首先 是 淋巴 细胞 沁 润 , 儿 乎 全 映 每 个 脏 器 的 
动脉 内 都 能 见 到 弹力 层 破 坏 , 内 、 外 膜 增 厚 ,局 灶 坏 死 和 闪 
千 用 们 多 和 核 细 胞 浸润 
从 在 红 多 用 沉降 ， 党 

血小板 计数 升 高 
或 性 和 特异 性 更 而 
诊断 , 频 动 脉 活检 可 以 确诊 。 

临 康 表 现 为 发 热 ,不 适 . 头 痢 、 视 力 陀 
可 以 发 生计 动脉 得 破 介 .证 动脉 炎 层 分 ! 











ESBR) 吕 快 二 50mmh,C 反 
仁和 让 同时 天 
的 MRI 丰 助 





全 体重 减 
} 讽 和 心肌 梗死 , 任 中 
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和 肢体 坏 冶 等 。 约 30% 病 例 有 风湿 样 多 肌 病 。 

治疗 主要 使 用 皮质 类 固 醇 ,用 泌 尼 松 龙 治疗 ,阿司匹林 
抗 凝 治疗 可 以 减少 动脉 炎 缺 血 并 发 证。 动脉 痛 , 主动 脉 夹 
层 可 选择 手术 治疗 

















四 、Takayasu 动脉 类 


安 ) 动 脉 炎 是 一 种 慢性 纤维 性 血管 炎 ( 参 





Takayasu( 高 安 


见 本 篇 第 二 十 二 章 第 一 节 2 性 大 动脉 类 ”)。 病 因 不 明 ， 
主要 影响 到 主动 脉 和 它 的 主要 分 支 ( 锁 骨 下 动脉 和 头 凡 动 
脉 等 )。 

病理 学 上 主动 脉 壁 明显 增 厚 ,内 、 外 腊 纤 维 化 ,造成 动 
脉 狭窄 性 病变 。 

临床 表现 为 头 痢 \ 辟 部 动脉 振动 减弱 . 双 辟 之 问 收缩 压 


差 增 大 ( 盖 16mmHg) ,锁骨 下 动脉 或 腹 主 动脉 有 杂音 (要 排 
除 其 他 疾病 引起 的 血管 通过 血管 超声 显 像 
和 MRI 有 助 于 诊断 。 

治疗 用 大 剂量 皮质 类 国 醇 ,手术 治疗 应 用 血管 贺 换 术 。 





性 杂音 )。 


五 、 风 湿性 主动 脉 炎 


强直 性 疹 柱 炎 、 粘 特 (Reiter) 综 银 居 病 关节 炎 、 
白 塞 病 , 多 发 性 软骨 炎 和 炎症 性 肠 活 亢 等 可 以 合并 主动 
脉 炎 累及 升 主动 脉 ,甚至 敬 

邻近 心肌 组 织 和 心 导 
脉 炎 改变 。 临 床上 表现 为 主 
心脏 传导 阻 滞 。 














织 学 类 
动脉 请、 主动 | 脉 游 关 闭 不 全 和 
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第 二 节 主动 脉 瘤 
: 指 E 动 肪 些 局 部 的 或 浆 


陈 世 波 
主动 脉 痛 (arotic tnceurysm) 是 
漫 性 的 异常 扩张 .一 版 较 中 区 正常 


在 上 5 倍 以 上 ,压迫 周围 器 官 而 如 引起 临床 症状 ,将 体 破 柳 为 
其 主要 危险 。 





〖 病 因 】 


开演 动脉 辟 由 层 富有 痢 万 纤维 .随行 次 心 掉 进 行 千 缩 





第 十 九 章 ” 主 动脉 疾病 
而 传送 血液 。 动 脉 中 层 受 损 ,弹力 纤维 断裂 . 代 之 以 纤维 闻 。 ”硬化 为 主要 
痕 组 织 ,动脉 壁 失 去 弹性 ,不 能 耐 受 血 流 冲击 ,在 病变 段 逐 。 随 病程 发 展 脉 瘤 可 发 生 破裂 、 附 壁 血栓 形成 、 多 谨 | 
浙 膨 大 ,形成 动脉 癌 。 动 脉 内 压力 升 高 有 助 于 形成 动脉 况 。 ” 染 。 有 时 动脉 况 反 复 向 周围 小 量 出 血 .在 瘤 周 积累 多 量 纤 ， 
引起 主动 脉 瘤 的 主要 原因 如 下 : 维 组 织 ,形成 包 变 ,可 能 起 保护 作用 而 不 致 破 淡 。 
1. 动脉 粥 样 硬化 为 最 常见 原因 “ 粥 样 班 块 侵蚀 主动 





主动 脉 瘤 大 多 为 单个 ， 极 少数 为 两 个 。| 























































壁 ,破坏 中 层 成 分 ,弹力 纤维 发 上 退行 性 变 。 管 吾 增 厚 ， 【临床 表现 】 
使 滋养 血管 受 压 , 发 生 营养 障碍 ,或 滋养 血管 破裂 中 层 积 主动 脉 瘤 的 症状 是 由 瘤 体 压迫 、 牵 拉 、 侵 蚀 周围 组 
。 多 见于 老年 男性 ,男女 之 比 为 10 : 1 左右 。 主 要 在 腹 ”引起 . 视 主 动脉 瘤 的 大 小 和 部 位 而 定 。 胸 主动 肪 








| 








主动 脉 ,尤其 在 肾 动 脉 至 镶 部 分 义 之 间 。 腔 静 脉 时 面 颈 部 和 肩 部 静脉 她 张 .并 可 有 水 肿 ; 
2. 感染 以 梅毒 为 显著 . 常 侵犯 胸 主 动脉 (参见 本 章 " 梅 。 ”支气管 时 引起 咳嗽 和 气急 ;压迫 食管 引起 否 咽 蒜 
毒性 主动 脉 炎 ”)。 败 血 症 、 心 内 膜 炎 时 的 菌 血 症 使 病菌 经 ” 返 神经 引起 声 呈 。 胸 主动 脉 癌 位 于 升 主动 脉 可 使 主动 脉 注 
血 流 到 达 主 动脉 ,主动 脉 邻近 的 脓肿 直接 蔓延 .都 可 形成 细 。 环 变形 . 汶 叶 分 离 而 致 主动 脉 辩 关闭 不 全 :出现 相 应 杂音 . 
下 致 病菌 以 链球 菌 ,葡萄 球菌 和 沙门 菌 局 为 主 多 数 进 ,症状 少 . 若 急 又 发 生 则 可 致 急性 肺 水 肿 。 殉 
较 少 见 。 疼痛 突然 加 剧 预示 破裂 可 能 。 主动 
3. 变性 中 层 坏 死 较 少见 .病因 未 明 .主动 脉 中 层 弹力 纤 迫 左 无 名 静脉 ,可 使 左上 肢 表 | 站 支 
维 断 裂 , 代 之 以 蜡染 性 酸性 黏 多 糖 。 dh 男 玉 奖 可 侵蚀 胸骨 及 肋 软 骨 而 凸 出 于 前 胸 . 呈 持 
性 多 见 。 遗 传 性 疾病 如 马 方 综 合 征 ,Turmer 综合 征 、Ehlers- 动 性 a ea 突 和 肋骨 .其 至 在 pu 
Danlos 综合 征 等 均 可 有 好 吉政 天 司 动 有 本 质 受 侵 均 产生 疼痛 。 胸 主动 脉 瘤 破 裂 
4 外伤 贯 通 伤 直接 作用 于 受 损 处 主动 脉 引起 动脉 瘤 ， 入 支气管 .气管 da RN 
可 发 生 于 任何 部 位 。 问 接 损伤 时 暴力 常 作 用 于 不 易 移 动 的 腹 主 动脉 瘤 常 见 .病因 以 动脉 粥 样 硬化 为 主 . 常 有 习 、 
部 位 ,如 左 锁 骨 下 动脉 起 源 处 的 远 端 或 升 主动 脉 根部 ,而 不 有 议和 冠 状 动脉 旨 样 硬化 的 症状 。 最 初 引起 注意 的 是 腹部 擂 
是 易 移 动 的 部 位 , 受 力 较 多 处 易 形 成 动脉 瘤 。 动 性 肿块 。 较 常见 的 症状 为 腹痛 .多 位 = 或 中 i 
5. 先天 动脉 密 瘤 为 主 ( 参 见 本 篇 第 十 一 童 " 先 ”也 可 涉及 背部 .疼痛 的 发 生 与 发 展 动脉 瘤 增 大 或 小 是 
天 性 心脏 血管 病 ”)。 出 血 。 疼 痛 剧 烈 持 续 , 并 向 背部 .骨盆 ,会 明 及 下 肢 扩 展 . 或 


























































































6. 划 他 包括 巨细 胞 性 主动 脉 炎 、 自 蹇 病 、 多 发 性 大 动 在 肿块 上 出 现 明 显 压 痛 . 均 为 破裂 征象 。 腹 主动 脉 
脉 炎 等 。 裂 人 左 腹膜 后 间 院 , 破 入 腹腔. 偶 可 破 入 十 二 指 肠 或 
脉 ,破裂 后 常 发 生 休 克 。 进 行 主动 脉 瘤 的 拉 诊 .尤其 有 压痛 
【分 类 】 者 ,必须 小 心 :以 防止 促使 破裂 。 腹 主动 脉 瘤 压 迫 散 静 脉 可 
通常 以 主动 脉 痛 的 位 置 ,大 小 .形态 和 病因 进行 描述 。 引起 下 肢 水 种, 压迫 精 索 静脉 可 见 局 部 静脉 曲张 ,压迫 一 侧 









按 结 构 


动脉 痛 可 分 为 ,GD 下 性 主动 脉 桨 ;动脉 癌 的 亚 ”输尿管 可 致 肾 起 积 水 , 痛 址 疹 炎 及 肾 功能 减退 。 
由 动脉 壁 的 一 屋 或 多 层 构成 ;四 假 性 主动 脉 疯 (Pseudoan - 
eurysny :出 于 外 伤 . 感 染 等 ,血液 从 动脉 内 汶 出 至 动脉 周 “ 【诊断 】 
转 组 织 内 ,血块 及 其 机 化 物 、 纤 维 组 织 与 动脉 壁 一 起 构成 动 胸 主动 脉 按 的 发 现 除根 据 症状 和 体征 外 ,X 线 检查 可 
脉 瘤 的 夹层 动脉 靖 : 动 脉 内 膜 或 中 层 据 商 后 : 血 流 溃 et 二 er 到 a 大 ,在 透视 下 可 见 到 
击 使 中 层 逐 渐 成 夹层 分 离 , 在 分 离 腔 中 积 血 , 膨 出 .也 可 与 。 动脉 瘤 脱 张 丛 形 成 时 捕 动 可 不 
动脉 腔 构成 双 腔 结构 。 明显 。 主 动脉 主动 及 上 的 实质 性 肿块 区 别 . 
按 形态 主动 脉 瘤 可 分 为 :名 梭 形 动脉 瘤 (usilorm an- 后 者 引起 传 * 主动 肪 造影 可 鉴别 (图 16-19-1、 医 
eurysm) : 较 常 见 . 阅 体 对 称 性 扩张 涉及 整个 动脉 态 周 界 。 ”16-19-2) 可 以 发 现 天 主动 脉 的 动脉 瘙 . 
皇 梭 形 或 纺 锭 状 ;名 变 状 动脉 瘤 Gsaccular aneurysm) : 瘤 体 病变 处 主动 脉 扩大 。CT 对 诊 新 也 很 有 价值 。 
涉及 动脉 怠 周 界 的 一 部 分 , 呈 竖 状 ,可 有 菇 ,成 不 对 称 外 上 腹 在 顺 部 扣 及 搏动 性 肺 块 后 发 现 .但 版 部 
湖 样 硬化 友 胜 省 旦 控 关 .外伤 作 动 及 型 党 拉 及 搏动 不 一 时 消瘦、 奉 人 前 向 痢 正 管用 主 动 尺 
ees 有 可 分 为 :加 升 主动 脉 交 : 常 典 及 主 党 易 被 拉 及 。 对 杂音 -也 可 能 山下 晤 、 
全 降 主 动脉 驻 或 网 主动 有 脾 、 Nn 腊 舍 5 林 必 米 自 主动 脉 驻 - 绒 吉 让 
在 肾 动脉 的 意 - 超市 检 二 条 要 为 重要 .不 少 疾风 可 在 直 司 


-为 先天 性 ,其 次 Re 发 现 超 占 检 查 可 以 明确 病变 大 小 、 范 | 目 .有 形 息 及 
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A 和 升 主 此 由 绿 Es 腔 内 备 徐 合理 易 发 现 腔 内 笑 答 及 咏 的 馈 化 . 证 能 
医 性 ! Ha 水 弦 、 梅 得 引 旦 : 降 主 动 了 蜂 主动 脉 党 以 粥 伴 显示 动脉 六 与 全 于 攀 如 翌 动 脉 、 股 及 后 腔 各 痊 样 窜 的 疾 
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循环 系统 疾病 









中 五 年 在 活 率 仅 为 


动脉 闯 在 5 年 内 死亡 。 栓 


在 主动 脉 痛 破 裂 的 危险 , 自然 病程 
19. 6%。 车 不 作 手术 ,90 闪 用 











【治疗 】 
(一 ) 传统 手术 治疗 ”包括 动脉 瘤 切除 与 人 和 或 同 种 
移植 术 。 对 于 动脉 瘤 不 能 切除 者 则 可 作 动 脉 瘤 包 慨 

术 。 有 目前 腹 主 动脉 瘤 的 手术 死亡 率 低 于 5%。 胸 主动 用 人 

的 手术 死亡 率 在 30%, 以 主动 脉 弓 动脉 痛 的 手术 危险 性 最 

大 。 动脉 瘤 破裂 而 不 作 手 术 考 极 少 率 存 , 故 已 破裂 或 濒临 

破裂 者 均 应 立即 手术 。 凡 有 细菌 性 动脉 六 者 ,还 宕 给 以 长 

期 抗生素 治疗 。 对 大 小 为 6cm 或 以 上 的 主动 脉 类 应 作 择 

期 手术 治疗 。 对 4 一 6cm 之 问 的 主动 脉 冶 可 密切 观察 .有 

增 大 或 濒临 破裂 征象 者 应 立 | 
(二 ) 介入 治疗 ”上 腔 内 放置 血管 

place endovascular grafts,TPEG) 技 术 是 一 项 简单 有 效 的 微 

创 方法 ,尤其 适用 于 严重 合并 症 而 不 能 耐 受 股 主动 脉 注 切 

除 术 的 高 危 患者 。 
腹 主 动脉 瘤 腔 内 隔绝 术 (endovaseular exclusion of ab- 

dominal aortic aneurysmy) 或 腹 主 动 有 j 人 造血 和 管 支架 

多 植 术 ,通过 DSA 的 动态 监测 ,经 股 动 脉 回 入 蘑 有 人 造血 

芮 的 腔 内 支架 ,达到 治疗 目的 。 由 于 腔 内 治疗 避免 了 传 

统 手 术 的 腹部 大 切口 ,创伤 小 .失血 少 \ 术 后 对 呼吸 影响 小 ， 

减少 了 全 身 并 发 症 的 发 生 , 患 者 术 后 恢复 较 快 ;住院 时 间 缩 

短 。 围 术 期 死亡 率 0 一 25 中 ,平均 件 ,手术 成 功 

率 92%~96%, 轩 于 术 尖 败 转 传统 手术 约 0 一 6 。 

腹 主动 脉 瘤 腔 内 隔绝 术 的 适应 证 包括 :@ 合 并 重要 胜 

器 疾病 的 高 危 患 者 或 高 龄 患者 ,无 法 醒 受 优 te @@ 腹 

主动 脉 瘤 的 形态 结构 适合 行 腔 内 手术 ,包括 近 端 瘤 颈 ( 动 恢 

瘤 近 心 端 离开 肾 动 5 一 2cm; 纵 轴 上 瘤 体 成 

角 志 60"~75°; 两 侧 散 动 有 上 扭 由 或 成 角 ; 

选用 直 型 腔 肉 人造 血管 时 j 闻 还 心计 离开 主 

到 县 的 加) 长 度 不 小 于 1.5 一 2cm。 禁 鼠 证 包括 : 

颈 长 度 志 1. 5cm 和 (或 ) 直 径 之 2. 8cmi 

393mm;@@ 和 能 外 动脉 直径 三 6mm; 中 近 

名 能 动脉 多 处 硬化 或 弯曲 度 记 907 ,万 其 

: 条 化 着? 的 及 和 有 下 下 动脉 是 结肠 的 主要 血 供 来 源 。 

区 共 振 成 像 (MRD 检 查 判 断 瘤 体 大 小 及 其 与 肾 动脉 和 股 主 动脉 瘤 膝 内 隔绝 术 的 主要 并 发 症 为 内 漏 (en- 

脉 的 关系 上 价值 等 同 于 CT 及 腹部 超 EE 主 要 不 足 doleak) 、 移 位 Cmigration) 等 但 腹 主 动脉 瘤 腔 内 隔绝 术 由 

是 图 像 分 析 费 时 日 费用 高 。 主 动脉 千 诊断 也 有 帮 于 创伤 小 .出 血 少 ,恢复 快 等 优势,) 及 广阔 。 

1 血 徐 可 能 影响 其 病变 程度 的 评估 ;但 对 于 诊断 不 


合并 肾 动 豚 病 变 及 准备 于 术 治 疗 者 仍 主 张 作 主动 脉 第 三 节 主动 脉 夹 来 层 分 离 

































移植 物 (transluminal 














































































































应 用 前 





















主动 脉 夹层 分 离 (aortic dissection) 指 主动 脉 





宇内 血液 
从 主动 脉 内 膜 医 裂 处 进入 主动 脉 ! ee 分 离 , 沿 主 
动脉 长 困 方 向 扩展 形成 主动 脉 壁 的- 离 状 态 , 又 称 幸 
动脉 壁 间 动脉 痛 或 主动 脉 we 











本 病 少 见 , 美 国 年 发 病 率 为 5/100 万 一 10/100 万 ,但 
3 me ete ror 
$50 一 70 岁 , 男 女 之 比 2 ; 1。 故 早 

要 。 根 据 发 病 时 间 可 分 为 急性 期 和 世 
急性 期 .超过 两 周 为 慢性 期 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

病因 未 明 ,80% 以 上 主动 脉 末 层 分 离 者 有 高 血压 ,不 少 
患者 有 讨 层 坏死 。 高 血压 并 非 引 起 爸 性 中 层 坏死 的 原 
因 , 但 可 促 ; 之 展 。 临 床 与 动物 实验 发 现 血 压 波动 的 幅 
度 与 主动 脉 类 层 分 离 相关 。 马 方 综合 征 中 主动 脉 变性 中 层 
坏死 颇 常 见 , 发 生 主动 脉 夹层 的 机 会 也 多 ,其 他 路 传 性 疾病 
如 Turner 综合 征 、Ehlers-Danlos 综合 征 , 也 有 发 生 主 动脉 
夹层 的 趋向 。 主动 脉 交 层 还 易 发 生 在 寻 娠 期 其 原因 不 明 ， 
推 想 媳 娠 时 内 分 泌 变化 使 主动 脉 的 结构 发 生 改变 而 易于 
裂 开 。 

正常 成 人 的 主动 脉 壁 耐 受 压力 颇 强 ,使 壁 内 裂 开 需 
500mmHg 以 上 。 因 此 ,造成 夹层 裂 开 的 先决 条 件 为 动脉 
壁 缺陷 ,尤其 中 层 缺 陷 。 一 般 而 言 ,在 年 长 者 以 中 层 肌 肉 退 
行 性 变 为 主 , 年 轻 者 则 以 弹性 纤维 缺少 为 主 。 至 于 少数 主 
动脉 夹层 无 动脉 内 膜 裂 口 者 , 则 可 能 由 于 中 层 退 行 性 变 病 
灶 内 滋养 血管 破裂 引起 壁 内 出 血 所 致 。 合 并 存在 动脉 粥 样 
硬化 有 助 于 主动 脉 夹层 发 生 。 











1 一 3 





期 :两 周 以 内 













































【病理 】 
(一 ) 
慨 和 性 纤维 有 月 


病理 特点 ”基本 病变 为 中 性 中 层 坏死 。 动 脉 中 
错 或 坏死 ,基质 有 黏液 样 变 和 情 肿 形 
发 后 于 升 主动 脉 ,此 处 经 受 血 流 冲 击 力 报 
大 ,而 主动 脉 马 # 病变 少 而 渐 轻 。 主 动脉 壁 分 离 为 
两 层 ,其 间 积 血 和 血块 ,该 处 主动 脉 明 昆 扩大 呈 梭 形 或 叶 
状 。 病 变 如 涉及 主动 脉 淤 环 , 则 环 扩大 而 引起 主动 脉 猛 关 
闭 不 全 。 病 变 可 从 主动 脉 根部 向 远 处 扩 延 .可 达 欧 动脉 及 
股 动脉 , 亦 可 皖 及 主动 脉 各 分 支 ,如 无 名 动脉 、\ 颈 总 劲 脉 `, 锁 
” Re ， 先 状 动脉 一 般 不 受 影响 ,但 主动 脉 根 

Ek 屋 血 块 对 冠 : 张口 可 有 压迫 作用 。 多 数 夹层 的 起 源 
we 膜 懂 行列 ! 立 于 游 上 方 , 询 口 也 可 有 两 处 ， 
夹层 与 主动 脉 腔 相 通 。 少 3 贡 无 各 门 。 部 分 病 
例外 疏 做 侈 而 引起 大 出 血 ， 县 型 处 ; 部 在 和 主动 脉 ,出 血 容易 
进入 心包 腔 内 ， he 筑 部 位 较 低 者 亦 可 进入 纵隔 、 胸 腔 或 腊 膜 
后 间隙 。 习性 释 开 的 类 层 可 形成 一 双 尼 道 
压 于 汶 一 之 中 ,此 种 情况 见于 胸 主 动脉 或 主动 脉 " 
的 降雪 

(二 ) 病理 分 型 i 腊 撕 裂 部 位 和 主动 脉 夹 展 到 
脉 泣 扩 展 范围 (所 16-19-3). 常 

1 Stanford 分 型 ”分 为 两 型 。 
升 直 动脉 .主动 脉 呈 或 近 段 降 
脉 , 弓 部 :也 可 延 及 降 主 动脉 、 腹 主动 脉 



































A 型 :内 膜 撕 剖 可 位 于 
动脉 ,扩展 可 累及 升 主 动 
BB 再; 内 膜 撕 歼 口 












第 十 九 


常 位 于 主动 脉 峡部 .扩展 仅 累 及 
脉 ,但 不 累及 升 主动 脉 . 
2. DeBakey 分 类 ”分 为 三 型 . 


部 .而 扩展 可 仅 罕 及 
型 )。 


降 主 动脉 (Ia 型 ) 


Stanford A 型 相当 于 DeBakevy 工 型 和 开 型 .的 
脉 夹 层 动脉 瘤 的 65 兴 一 70 兴 .而 Stanford B 型 相当 


Bakey 下 型 , 约 占 30%% 一 35%。 
3. Svensson LG 等 (1999) 对 主动 


章 ”主动 脉 疾病 


降 主 动脉 或 延伸 至 腹 主动 i 二 


工 型 :内 膜 扬 型 位 于 升 
主动 脉 .而 扩展 累及 腹 主 动脉 。 开 型 :内 膜 括 裂 
脉 ,而 扩展 仅 限 于 升 主动 脉 。 亚 型 :内 忠 





位 于 升 主动 
撕 弄 位 于 主动 脉 峡 
或 达 腹 主动 脉 ( 严 b 



















脉 夹层 共 芬 为 1 一 


1 级 :典型 主动 脉 夹 层 伴 有 真 假 腔 之 间 的 内 膜 撕 有 裂片。 





2 级 :中 膜 层 断裂 伴 有 壁 内 出 血 或 








肿 形成 。 











3 级 : 






4 级 : 斑 块 破裂 
常 在 外 膜 下 伴 有 环绕 的 血肿 。 
5 级: 医 源 性 和 创伤 性 夹层 。 














【临床 表现 了 

本 病 
变 部 位 不 同 . 主 

(一 ) 疼痛 类 层 分 房 
痛 .A 型 多 在 前 胸 .B 型 多 在 背部 、 
也 后 即 达 上 5 峰 . 旺 刀 制 或 据 名 
狂 可 不 显得 - 

(二 ) 高 
因 剧 痛 而 有 体 ， 
加 速 人 下 常 不 i 
低 . 不 少 患 具有 
(=) 心血 管 症状 
洲 叶 的 六 控 时 发 生 让 到 













































用 杀 计 





区 出 现 等 张 期 政 风 样 条 音 . 脉 下 增 宽 .所 性 主 


生 时 。 









断 续 / 细 小 夹层 而 无 在 撕 裂 部 位 的 血肿 偏心 


疡 ,主动 脉 粥 样 硬 化 穿 透 性 溃疡 通 





AN 


主动 脉 夹 层 动脉 癌 分 型 示意 


叫 者 突 感 疼 


大 多 数 上 
六 6 








和 动脉 诬 
动脉 汶 反 流 可 


L621 





A 
9 


引起 心力 衰竭 。 脉 搏 改变 ,一 般 见 于 颁 、 及 


局 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
或 股 动脉 ,一 侧 
Have 反映 主动 脉 的 分 支 受 压迫 或 内 膜 裂 片 培 
塞 其 起 源 。 胸 锁 关节 处 出 现 捧 动 或 在 胸骨 上 窝 可 能 到 搏动 




















100 .诊断 下 动脉 反 流 的 ea 





ee 可 有 心包 摩擦 音 ,夹层 破裂 入 心包 腔 . 胸 膜 腔 可 引 
起 心包 填塞 及 胸腔 积 

(四 ) 神经 症状 主动 肪 夹层 延 伸 至 主动 脉 分 支 颈 动 
脉 或 肋 间 动脉 ,可 造成 脑 或 峭 区 缺 血 , 引 起 偏 次 昏迷、 神志 
模糊 、 截 将、 肢体 麻木 .反射 异常 .视力 与 大 小 便 障 碍 。 
2 兴 一 7 只 可 有 尝 厂 ,但 未 必 有 其 他 神经 症状 。 

(五 ) 压迫 症状 ”主动 脉 夹 层 压 迫 腹 腔 动脉 肠系膜 动 
脉 时 可 引起 恶心 呕吐、 腹胀 , 腹 海 、 黑 便 等 ;压迫 有 颈 交 感 神 
经 起 Horner 综合 征 ; 压 迫 喉 返 神经 致 声 路 ;压迫 上 腔 





节 续 
静脉 致 上 腔 静 脉 综合 征 ;累及 肾 动脉 可 有 血尿 、 尿 闭 及 痛 缺 
血 后 血压 增高 。 




















【辅助 检查 了 

(一 ) 心电图 “病变 累及 冠状 动脉 时 , 可 出 现 急 性 心肌 

缺 血 其 至 急性 心肌 梗死 改变 。1/3 冠 脉 受 累 患者 的 心电图 
可 正常 。 心 包 积 血 时 可 出 现 急性 心包 炎 的 心电图 改变 。 

(二 ) X 线 胸 片 见 上 纵隔 或 主动 脉 号 影 增 大 , 主动 脉 

外 形 不 规则 .有 局 部 隆起 。 如 见 主动 脉 内 膜 钙化 影 , 可 准确 

测量 主动 脉 壁 的 厚度 。 正 常 在 2 一 3mm, 增 到 10mm 时 则 

Se 分 离 可 能 性 , 若 超过 10mm 则 肯 

是 目前 最 常用 于 诊断 主动 脉 类 后 

20 i 90 年 代 早 期 传统 CT 的 

性 87 兴 一 100 史 ,而 螺旋 式 CT 减少 

















83% ~94%， 
运动 伪 差 和 呼吸 
影响 ,检查 时 间 更 短 , 能 更 好 评价 主动 脉 病变 :敏感 性 在 








吃 罗 本 








特异 性 大 于 85 只 。 但 CT 对 确定 裂口 部 位 及 主 
博 ,在 检测 3 级 主动 肪 夹层 和 内 

流 的 诊断 方面 尚 有 一 定局 限 性 。 

主动 脉 来 层 ee 的 诊断 具有 








重要 意义 , 且 易 识别 并 发 症 如 心包 积 
和 胸腔 积 血 等 。 


检测 升 主动 脉 崇 及 的 绪 
特异 性 03 吕 一 96 史 ,在 

近年 应 用 经 食管 赵 声 ， 
慷 丰 观 有 WE 
炎 屋 有 较 高 的 特异 性 


















彩色 血 流 
。 对 降 主 动脉 


TIER 结合 实 
变 较 可 靠 




















性 97%~-100% ,内 
性 68%%, 主 助 脉 游 关 财 人 1 ey 可 扩 为 100 儿 。 由 于 无 
他 性 . 许 能 必 主 的 患者 


申 进行。 但 有 食管 育 
发 省 有 心动 过 缓 . 低 而 
(四 ) 磁 共 振 成 
除外 /二 动脉 炎 


为 禁忌 证 ;并 








.种 兴 诊断 所 有 类 型 (3 级 
或 作 .特异 尾 均 很 站 的 显 像 方 法 (近乎 
Ee 


是 








. 特 蜡 庆 为 Jon 








因 其 极 好 的 敏感 性 和 特异 性 ,日 前 被 认为 是 诊断 主动 脉 夹 
层 存 在 与 否 的 “ 金 标准 ”。 甚 不足 是 耗 时 较 长 , 装 有 起 捕 器 
和 带 有 人 工 关 节 、 钢 针 等 金属 物 届 禁 忌 证 。 


(五) 主动 脉 造 影 术 (Aortography) ”被 认为 是 诊断 夹 
层 的 “ 金 标 准 ”。 对 B 型 主动 脉 夹层 分 离 的 诊断 较 准 确 ,但 
对 A 型 病变 诊断 价值 小 。 诊断 主动 脉 类 层 特异 性 大 于 
95%。 该 技术 为 侵入 性 操作 ,具有 潜在 危险 ,党 北 慎 操作 。 

(六 ) 血管 内 超声 (Intravascular ultrasound， IVUS) 
IVUS 能 直接 从 主动 脉 腔 内 观察 管 壁 的 结构 ,能 够 准确 识 
别 血管 壁 及 其 病理 变化 。 可 用 来 补充 血 和 管 造影 的 不 足 。 对 
夹层 诊断 的 敏感 性 和 特异 性 接近 100%。 对 假 腔 内 血栓 形 
成 的 检测 也 较 TEE 具有 更 高 的 敏感 性 和 特异 性 ,并 可 以 鉴 
别 真 假 腑 。 

(七 ) 血 和 尿检 查 
数 轻 中 度 增 高 。 胆 红 素 
贫血 和 黄 冶 。 











可 有 C 民 让 二 白 于 训 白细胞 计 
和 LDH 可 轻 度 升 高 ， 出 现 溶血 性 
屎 中 可 有 pe 





急 起 剧烈 胸痛、 血压 高 、 突 发 主动 脉 辩 关 闭 不 全 、 两 侧 
脉搏 不 等 或 触及 搏动 性 肿块 应 考虑 此 症 。 胸 痢 常 被 考虑 为 
急性 心肌 梗死 ,但 心肌 梗 钞 时 胸痛 开 始 不 其 剧烈 ,逐渐 加 
重 , 或 减轻 后 再 加 剧 ,不 向 胸部 以 下 放射 , 伴 心电图 特征 性 
变化 , 若 有 休克 外 貌 则 血压 常 低 , 也 不 引起 两 侧 脉 捕 不 等 ， 
以 上 各 点 可 鉴别 。 

近年 来 各 种 影像 检查 方法 对 确立 主动 肪 夹层 有 很 大 帮 
助 ,超声 心动 图 .CT、MRI 均 可 用 以 诊断 ,对 考虑 手术 者 主 
动脉 造影 仍 很 必要 。 

如 胸痛 位 于 前 胸 、 有 主动 脉 汶 区 登 张 期 杂音 或 心包 麻 
控 音 、 右 辟 血 讨 低 脉搏 弱 、 右 颈 动 脉搏 动 弱 .心电图 示 心 肌 
缺 血 或 梗死 提示 夹层 位 于 近 端 疼痛 位 于 两 户 肿 骨 间 ,血压 
高 、 左 胸腔 职 液 提示 夹层 位 于 远 端 。 

诊断 主动 脉 夹层 应 考虑 以 下 儿 个 方 面 ;主动 脉 类 层 表 


现 , 升 主 员 肝 党 拯 3 ek 破 帅 部 位 , 假 腔 内 血栓 ， 
分 枝 血 管 受 时, 主 动手 















,心包 积 液 ,冠状 动脉 内 
及 情况 。 
【鉴别 诊断 】 


主动 脉 类 层 须 与 急性 和 冠 脉 综合 征 ,无 类 层 的 主动 脉 洲 
反 流 , 尤 类 层 的 主 巧 脉 痛 , 肌 肉 叔 胎 癌 ,心包 类 ,纵隔 肿 六 


胸膜 炎 . 胆 中 炎 、 用 栓塞 ， 动脉 党 样 便 化 性 或 胆 了 答案 等 
相 鉴 别 。 









〖 预 后 】 


多 数 病 例 在 i ol 算数 天 内 外 广 
时 内 每 小 时 病 % 


:在 开始 22 小 

. 视 疾 上 杰 部 位 .范围 及 程度 
,出血 生 光 着 预后 较 好 ， 龟 性 指 
息 病 2 周 内 来 途 阁 ,如 未 治疗 抵 和 73 生 将 二 二 周 由 多 











亡 ; 起 病 后 2 周 以 上 来 诊 者 多 为 慢性 ,预后 较 好 。 本 病 患者 
院外 5 年 和 10 年 总 体 生 存 率 仍 不 足 80 兴 和 40 站 。 院 内存 
活 的 急性 夹层 患者 10 年 生存 率 在 30 兴 一 60 吧 ,20 年 为 
30 兴 。 威 胁 患者 生命 并 导致 后 期 死亡 的 主要 因素 来 自 受 累 
主动 脉 及 相关 的 心血 管 疾病 ,常见 的 有 夹层 主动 脉 持续 性 
扩张 破裂 ,受累 脏 器 血 沁 了 性 减少 以 致 其 功能 不 全 ， 
严重 主动 脉 六 关闭 不 全 导致 左 心 豪 等 。 






























PE ton ne 患者 , 即 应 住院 进入 
ICU 进行 监护 治疗 。 治 疗 目 的 是 减低 心肌 收缩 力 、 减 慢 左 
心 ed 和 外 周 动脉 压 。 治 疗 目标 是 使 收缩 
压 控制 在 100 一 120mmHg, 心 率 60~75 次 /分 。 这 样 能 有 
效 地 稳定 或 中 止 主动 脉 夹层 分 离 ,使 症状 缓解 ,疼痛 
消失 。 治 疗 分 为 紧急 治疗 与 巩固 治疗 两 个 阶段 。 

(一 ) 内 科 治 疗 

1, 紧急 治疗 

(1) 缓解 疼痛 :疼痛 严重 时 可 给 予 吗 啡 类 药物 止痛 ,并 
镇 静 、 制 动 ,患者 应 于 ICU 内 监护 ,密切 注意 神经 系统 、 肢 
体 脉 持 、 心音 等 变化 , 监测 生命 体征 ,心电图 ` 尿 量 等 ,采用 
具 导 管 吸 气 ,避免 输 入 过 多 液体 以 免 升 高 血压 及 引起 肺 水 
中 等 并 发 症 。 

(2) 降 压 治疗 : 机 对 
急性 Stanford A 
性 期 进行 积极 降 压 治疗 ， en 率 。 主 要 方法 是 联合 
应 用 血管 扩张 剂 和 8 受 体 阻 断 药 ,以 降低 血管 蛆 力 ` 血 管 避 . 
张力 和 心室 收缩 力 , 减 低 左 心室 dP/dt, 控 制 收缩 压 
00~120mmHg 之 间 以 防止 病变 的 扩展 。 可 静脉 给 予 
受 体 阻 断 药 艾 司 洛 尔 (esmoloD) 先 在 2 一 5 分 钟 内 Ra 
其 0.5mg/kg, 然 后 以 0.10 一 0.20mg/(kg，min) 静 滴 。 
Esmolol 的 最 大 浓度 为 10mgyml, 答 注 最 大 剂量 为 0. 3mg/ 
min)。 美 托 洛 尔 (metoprolol) 也 可 蘑 脉 应 用 : 但 半 豪 
轨 较 长 。 也 可 应 用 阻 洲 a 和 8B 受 体 的 拉 贝 eh 
Do 受 体 阻 断 药 者 (如 支气管 哮喘 \ 必 动 
是 效 区 司 洛 尔 观察 患者 对 B。 受 体 阳 电 
取 低 血压 , 钙 通 道 阻 断 药 如 维 拉 帕 米 
jdiltiazem) , 硝 荣 地 平 Cnifedipine) 等 


















































Ca . 硫 所 昔 











也 可 应 用 ,尤其 在 省 是 者 。 如 果 B 受 体 阻 断 
独 不 能 压 . 可 联合 应 用 血管 扩张 剂 。 


合 应 用 俏 普 钠 ,初始 剂量 为 25 一 50pg/min, 调 节 滴 速 、 
缩 压 降低 至 100~120mmHg 或 是 以 维持 永生 25 30ml h 
的 琉 低 血压 水 平 。 如 果 出 现 少 永 或 神经 症 

低 的 血压 水 平 。 主 常备 讨 或 血压 偏 低 患者 .还 应 
入 有 哆 i 的 可 能 。 血 卜 下 
痢 明 显 减轻 或 消失 是 夹层 分 离 停止 扩展 的 临床 指 征 。 
























第 十 九 章 


注意 合并 有 主动 脉 大 分 支 阻塞 的 高 血压 
讨 直 < 用 降 压 治疗 。 
(3) 严重 血 流动 力学 不 稳定 患者 应 马上 插 管 通气 














患者 . 因 降 压 能 使 | 一 








予 补充 血 容量 。 有 出 血 入 心包 、 和 胸腔 或 主动 脉 破裂 者 本 下 。 
右 述 动脉 侵入 性 血压 检测 。 如 果 累 及 头 辟 干 ( 极 少见 ). 则 
改 为 左 侧 。 排 除 由 于 主动 脉 弓 分 支 阻 塞 导致 的 假 性 低 血 压 
非常 重要 , 故 应 监测 双 侧 血压 。TEE 可 在 ICU 或 手术 间 内 
进行 。 超 声 心动 图 一 旦 发 现 心脏 填塞 时 ,不 需 再 行进 一 步 
影像 检查 而 进行 胸骨 切 开外 科 探 查 术 。 在 手术 前 施行 心包 
穿刺 放 液 术 可 能 有 害 , 因 为 降低 了 心包 内 压力 而 引起 再 发 
出 血 。 

2. 巩固 治疗 ”病情 稳定 后 可 改 用 口服 降 压 亏 
压 , 及 时 做 血管 造影 等 检查 ,决定 下 一 步 诊治 。 

若 内 科 治 疗 不 能 控制 高 血 讨 和 疼痛 .或 出 I 
破裂 , 脏 器 缺 血 征象 时 应 积极 手术 治疗 。 对 近 芭 
层 ， Bil elle 和 
eh 






































空 制 血 



























满意 ,可 加 用 其 他 降 血 压 药物 。 

(二 ) 手术 治疗 是 主动 脉 夹层 最 为 有 效 并 具有 一 定 
远 期 疗效 的 补救 治疗 ,是 彻底 去 除 病灶 ,防止 病变 发 展 ， 
救 破裂 、. 脏 器 缺 血 等 并 发 症 的 根本 方法 。 对 于 升 主动 脉 
层 (A 型 ), 虽 经 过 有 效 抗 高 血压 内 科 治 疗 , 其 发 和 
裂 或 心包 填塞 等 致命 性 并 发 症 的 危险 性 仍 相 
90%)。 故 目前 主张 一 经 确 站 
手术 治疗 。 由 于 了 型 
较 低 ， ee 手 



























手术 指 征 仅 限于 并 发 
8 后 上 


i 动脉 人 破 
仍 扩展 蓝 延 .无 法 控 











创 血 管 外 科 的 发 展 ,采用 介入 性 血管 治 
疗 技术 已 应 用 于 主动 脉 炎 层 的 治疗 。 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





第 二 十 章 心血 


随 着 人 口 老龄 化 及 心血 管 疾病 发 病 率 的 增高 ,心脏 串 

者 接受 外 科 手 术 ( 包 括 心脏 及 非 心脏 手术 ) 的 机 会 也 越 多 ， 
于 手术 可 以 增加 心脏 负担 ,增加 围 术 期 死亡 率 ,因此 , 术 
对 患者 进行 手术 的 安全 性 和 耐 受 性 进行 充分 的 评 
告 果 ,对 手术 的 必要 性 、 手 术 的 时 机 、 术 前 的 
后 可 能 发 生 的 情况 提出 相应 的 建议 或 治疗 





























前 常 需 
价 , 根 据 评价 的 结 
谁 备 及 术 中 与 术 后 
方案 。 


【手术 的 决定 】 

须 从 已 有 心血 管 疾病 对 手术 带 来 的 危险 和 外 科 
情况 对 健康 或 生命 的 威胁 两 方面 加 以 考虑 。 从 心脏 
状况 来 看 手术 的 危险 性 取决 于 心脏 功能 和 心肌 供血 
情况 。 

(一 ) 根据 手术 的 迫切 性 做 决定 

1. 紧急 手术 ”外科 情况 不 迅速 处 理 即 危 及 








生命 ,例如 
内 脏 急 性 和 穿孔、 大出血、 主动 脉 瘤 破裂 等 此 时 不 必 多 考虑 心 
脏 状 况 , 应 尽 可 能 作 好 准备 ,争取 手术 ， 

2. 择期 手术 ”外科 情况 威胁 生命 非 手 术 不 能 解决 ,但 











并 非 紧 急 , 如 某 些 恶性 肿瘤 ,此 时 应 尽早 作 好 充分 准备 后 进 
行 手术 。 
名 二 般 示 : 病 或 可 用 非 手术 











方法 治疗 者 , 宜 多 考 虚心 脏 和 情况, 心 及 者 尽 直 不作 手 
术 , 或 待 心脏 病 好 和 转 后 再 考虑 手术 。 

(二 ) 根据 手术 的 危险 性 作 决 定 

1. 高 度 危险 性 手术 (心肌 梗死 或 心 ) 
5%) 包括 主动 脉 手术 .外 周 血管 手术 ,急诊 大 手术 (4 
对 老年 人 危险 性 更 大 ) ,预计 手术 时 间 长 伴 体液 转移 多 或 失 
血 直 大 的 手术 。 

2. 中 度 危 险 性 手术 (心肌 梗死 或 心 源 性 死亡 率 在 
1%% 一 5%) 包括 胸腔 或 腹 膝 内 手术 , 贷 动 脉 内 膜 切 除 术 ， 
头 镭 部 手术 .矫形 外 科 手 术 , 前 麟 腺 手术 

3， 低 度 危 险 性 手术 (心肌 梗死 或 心 源 性 死亡 率 - 1%) 
包括 内 锁 手 术 . 白 内 联手 术 . 表 皮 手 太太 活检 术 , 经 尿道 而 


纠 腺 于 术 等 
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Dar 
管 病 


病 与 外 科 和 手术 


〖 手 术 对 心脏 的 影响 】 

(一 ) 麻醉 “麻醉 对 心血 管 的 影响 :麻醉 药物 对 心血 
管 的 直接 作用 ;@ 廊 酬 时 通过 自主 神经 系统 的 变化 对 心血 
管 的 间接 作用 。 多 数 麻 酬 药 物 , 尤 共 全 身 麻醉 药 ,如 氮 烷 、 
甲 氧 扬 烧 , 异 扬 尝 , 安 氢 配 . 硫 哎 妥 钠 . 普 舍 卡 因 等 抑制 心肌 
收缩 ;如 确 喷 习 钠 、 普 得 卡 因 、 扬 哌 啶 ,吗啡 \ 哌 榨 喧 , 芬 太 尼 
等 引起 血压 下 降 。 对 有 心脏 病 基础 ,尤其 是 心肌 缺 血 明显 








或 心 功能 较 差 的 患者 容易 发 生 心脏 并 发 症 。 此 外 ,肌肉 松 
弛 剂 如 琥珀 酰 胆 碱 可 引起 心动 过 缓 或 心跳 暂停 ,还 可 使 覃 





纹 员 释 出 钾 引 起 高 钾 ; 简 箭 毒 破 使 血压 下 降 ; 洋 库 省 贸 则 使 
必 率 加 快 ,血压 及 心 排 血 量 增高 。 但 麻醉 师 的 技术 水 平 在 
项 防 心血 管 并 发 症 方面 起 着 非常 重要 的 作用 。 
(二 ) 手术 操作 手术 时 创伤 .失血 及 患者 的 应 激 反 应 
会 不 同 程度 地 对 心脏 产生 负 影 响 。 失 血 最 过 多 可 致 血压 下 
降 , 产 重 时 造成 休克 。 血 讨 下 降 使 冠状 动脉 供血 减少 ,心肌 




















缺 氧 , 易 至 心力 衰竭. 心律 失常 或 休克 。 在 心脏 手术 中 , 手 
不 所 作 直接 刺激 心肌 容易 引起 心律 失常 ,在 低温 葡 件 下 于 
术 殉 易 发 生 。 冠 心病 起 者 术 后 可 发 生 急 性 心肌 模 死 CC 


发 症 在 心脏 病 患 者 也 较 多 见 。 手 术 后 感染 ， 


尤其 呼吸 道 感染 ,党 促使 心力 训 竟 发生。 


《心脏 危险 性 的 术 前 评估 与 处 理 】 

术 前 对 心血 管 的 病变 和 功能 应 作 全 面 的 检查 。 心 电 
图 、X 线 胸 片 及 超声 心动 图 应 作为 常规 的 检查 。 对 于 非常 
和 规 检查 ,如 检查 结果 不 影响 诊疗 计划 , 则 无 须 行 该 项 俭 查 。 
对 是 者 于 术 的 危险 性 要 有 充分 的 估计 利 评价。 一 种 评估 竹 






























术 和 危险 性 的 简便 方法 是 多 因素 综合 评分 .Goldman 根据 
1009 例 40 岁 以 上 的 患者 手术 的 经 过 提出 按 易 患 因素 计 分 
知 计 危险 性 ,其 方法 如 下 ,可 供 参考 。 

计 分 标 ; 习 年 龄 2 


仑 术 前 6 个 月 内 心肌 梗死 10 分 ;人 

四 委任 马 律 11 分 ;中 主动 
期 前 收缩 和 密 忻 心律 以 外 
50mmHg:; 在 钙 


(3) 2 


颂 静 脉 怒 张 或 
他 心律 失常 : 
的 心律 .7 分 ;名 PO, 一 


10 岁 5 分 












了 


0mmHg 或 PCO, 





去 3.0mmolL, 血 HCOF 之 20mmolL; 血 尿素 氮 之 50mgy/ 
dl 血 肌 栈 之 3.0mg/dl,AST 增高 .3 分 ;@ 和 急症 手术 ,+ 分 ; 
胸 、 上 腹 或 大 血管 手术 ,3 分 。 各 项 总 分 为 52 分 , 按 得 分 多 少 
分 级 。 工 级 :0 一 5 分 , 重 f 发 症 二 1%, 心 源 性 死亡 


































0.2%。 本 级 :6 一 12 分 并 发 症 7%, 心 源 性 死亡 2%。 
焉 级 :13 一 25 了 症 14%,; 心 源 性 死亡 2%。N 
级 :26 分 以 上 ,重要 并 发 症 78%. 心 源 性 死亡 56%。 





下 面 就 具体 的 心血 管 病 术 前 危险 性 的 评估 及 相应 对 策 
分 别 讨论 ， 

(一 ) 冠 心病 

1. 危险 性 的 评估 

(1) 临床 方面 : 冠 心病 是 决定 围 术 期 患 病 率 与 死亡 率 
的 重要 因素 。@ 有 过 心肌 梗死 者 发 生 围 术 期 心肌 梗死 的 危 
险 性 较 无 冠 心病 者 高 5~50 倍 。 对 于 挽救 生命 的 手术 必须 
及 时 施行 而 不 应 过 分 考虑 心脏 危险 因素 .然而 对 于 拌 期 手 
术 应 将 手术 延迟 到 心肌 梗死 后 6 个 月 ,在 这 期 间 将 心血 管 
危险 因素 稳定 至 长 期 的 基础 状态 。 如 要 施行 的 手术 既 非 急 
诊 手术 也 非 择 期 手术 (如 严重 的 有 症状 的 外 周 血管 
切除 的 恶性 肿瘤 ) ,应 延迟 手术 至 足够 的 时 间 以 减轻 心 胜 危 
险 因 素 , 但 也 不 应 等 满 6 个 月 。 心 肌 梗死 的 完全 愈合 沉 
4~6 周 时 间 ,在 此 期 间 可 用 客观 检查 来 评估 之 .如 亚 极 量 
竹 术 上 风险 小 心肌 















李 病 或 笛 


运动 试验 ,运动 耐 世 好 者 可 耐 受 
决 血 者 手术 风险 高 人 Lg 













A 不 应 仅 依据 心绞痛 发 作 的 频 用 


估 , 患 者 可 因 运 动 受 限 (如 患 骨 、 关 节 病 或 外 周 血 管 病变 而 
减少 运动 量 ) 以 致 心绞痛 发 作 次 数 明显 减少 。 
(2) 心肌 缺 血 的 无 创 检测 :运动 平板 试验 是 评估 运动 


附 革 的 客观 手段 ,特别 是 对 病史 不 可 靠 者 更 有 价值 。 但 标 
准 心电图 运动 试验 的 敏感 性 与 特异 性 不 够 高 ,限制 其 在 诊 
断 冠 心病 中 的 作用 。 在 运动 试验 中 能 达到 较 高 心率 及 负 敬 
者 , 目 术 期 心 胜 并 发 症 少 ,运动 耐量 差 者 ,发 生 心 胜 并 发 证 
的 危险 性 大 。 运 动能 力 是 判断 心脏 并 发 症 危 险 性 的 独立 因 
素 , 但 运动 试验 中 的 心电图 改变 则 不 是 。 因 非 心 星 性 因素 
不 适合 运动 的 患者 (如 间 际 性 踊 行 等 运动 障碍 者 ,可 用 双 
喀 达 葛 能 心肌 显 像 . 动 态 心电图 监测 或 负荷 心脏 超声 来 评 
估 围 术 期 的 危险 性 。 锭 心肌 显 像 能 可 靠 识 别 出 高 危 患 者 ， 
对 削 息 心电图 异常 或 服用 某 些 可 使 心电图 发 生变 化 的 药物 
(如 地 高 章 ) 而 导致 心电图 监测 不 能 可 靠 地 检测 心肌 缺 血 的 
患者 ,用 能 心肌 显 像 更 合适 。 动 态 心电图 监测 能 识别 出 
90% 的 将 发 生 术 后 缺 血 并 发 症 的 患者 。 高 达 30% 的 术 前 
或 术 后 出 现 无 症状 的 心肌 缺 血 者 将 发 生 心 脏 事件 ,包括 心 
有 抽 梗 死 不 稳定 型 心绞痛 、 急 性 肺 水 肿 或 心 源 性 死亡 . 柑 反 
术 中 出 更 的 无 症状 的 心肌 缺 血 对 预后 的 判断 价值 不 大 。 部 
分 冠 心病 或 有 危险 因子 的 患者 .在 发 生 术 后 严重 心脏 事件 





















第 二 十 章 ”心血 管 病 与 外 科 手 术 


前 一 小 时 或 更 长 时 间 出 现 无 症状 的 心肌 缺 血 .长 时 间 的 术 | 
后 无 症状 的 心肌 缺 血 发 作 有 高 度 发 生 主要 临床 事件 的 危险 | 
性 。 核 素 心 血 池 显 像 对 心脏 危 评估 的 价值 尚 不 明确 。 
负荷 心脏 超声 在 预测 心脏 并 发 症 方面 与 双 喀 达 英 锭 心肌 显 
像 或 动态 心电图 监测 相似 

对 心脏 病 患者 术 前 危险 性 的 评估 .应 结合 病史 及 辅助 
检查 全 面 考虑 ,可 参见 图 16-20-1。 

2. 降低 冠 心 病 围 术 期 危险 性 的 方法 

(1) 药物 :所 有 术 前 服用 的 心脏 药物 均 应 服用 至 手术 
的 当天 , 术 后 能 够 进食 时 应 立即 恢复 服药 。 接 近 术 前 服用 

8 受 体 阻 断 药 可 减少 术 中 发 生 心 肌 缺 血 和 术 后 发 生 心 肌 梗 

死 ,接受 大 手术 的 商 危 患者 应 常规 使 用 8 受 体 阻 断 药 。 无 
证 据 表 明 使 用 硝酸 酯 类 可 减少 心 星 事件 .预防 性 静脉 用 硝 
酸 酯 类 只 es 性 心肌 缺 血 检 查 吧 
案 . 几 周 后 重新 i 人 十 心 功 
IE 

(2) 冠 脉 血管 重建 术 : 无 论 是 否 计 划 手 术 . 有 指 征 行 冠 
脉 造 影 种 (或) 血管 重建 术 者 ,应 首先 接受 这 些 心 脏 检查 或 
治疗 ,高 危 者 尤其 如 此 。 预 防 性 5 建 术 的 作用 尚 
有 争议 ,目前 不 主张 术 前 常规 行 血 管 重 建 术 . 低 危 患 者 接受 
非 心脏 手术 因 心 胜 原 内 致死 的 发 生 率 为 1 左右 .而 冠 脉 
营 桥 或 经 皮 和 冠 脉 内 介入 治疗 (PCI) 的 死亡 率 为 0.5 吧 一 
2 吕 , 所 以 对 低 危 者 预防 性 冠 脉 人 不 降低 总 死亡 

I 建 合理 的 选择 ， 

ee 0 轰 。 
血栓 的 危险 性 .尤其 是 过 早 停 用 
i 板 药 后 , 支 入 入 者 布 这 过 草 措 当 丰 心服 字 玉 ， 
己基 Pel ne 的 0D 光 作 | 16-20-2 。 

(二 ) 高 血压 “与 血 庄 正常 者 比较 ,高 血压 患者 术 后 
险 原因 是 高 血压 患者 中 
有 和 较 i 人 衰 网 或 其 他 异常 的 发 
生 率 。 轻 中 度 高 如 舒张 压 三 110mmHg,， 收缩 压 二 
200mmHg， 有 可 安全 地 接受 全 腑 和 较 大 
I 压 患者 的 血压 易于 波动 ,在 术 中 尤其 
。 轻 中 度 高 血 讨 县 无 靶 器 官 
有 效 控制 血压 而 推迟 手术 至 数 周 或 数 月 
训 血 压 者 围 术 期 发 生 心肌 梗死 和 心 况 的 危 
制 好 血压 , 硝 普 钠 及 拉 贝 洛 尔 因 疗 效 好 

过 去 认为 持续 : 药 增 加 闭 术 
卖 使 用 至 王 
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后 。 术 前 有 7 
险 性 增加 , 术 


重 








期 低 血 压 的 发 9 
术 时 ,可 满 y 
药 的 患者 . 常 伴 有 不 同 程度 的 血 容 虱 不 是 .所 以 这 些 串 者 在 
手术 的 早期 应 积极 补液 

性 | 县 性 心肝 商 
可 为 心力 衰 加 






已 注 腊 病变 患 








消 进 行 手 术 的 主 


术 全 内 性 并 不 比 心 动 能 正常 普 大 : 心 功能 在 用 .下 级 省 于 
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不 稳定 型 冠 脉 综合 : 
不 乱 定 型 忆 全 
恶化 型 心绞痛 
心 梗 后 心绞痛 







稳定 型 缺 血 综合 征 


评估 心 功能 

























































1 
村 
高 度 危 险 稳定 型 1 或 病史 不 能 提供 确 稳定 型 亚 或 
工 心绞痛 切 的 心 功能 状态 心绞痛 
低 度 危 险 ] ps 
”| 评估 预示 不 良 临床 后 果 的 We 
指标 并 综合 评分 
了 y 
低 危 临床 指标 及 | | 中 等 危险 程度 临床 指标 及 | | 高 危 临床 指标 及 
| 低 危 综合 评分 | | 高 危 临床 评分 
低 度 危险 进行 心电图 运动 实验 双 喀 高 度 危险 
达 葛 锐 心肌 显 像 或 多 巴 琴 
丁 胺 负荷 心 超 检查 










阴性 结果 阳性 结果 
低 度 危险 高 度 危 险 


图 16-20-1 冠 心病 患者 危险 性 评估 流程 图 





PCI 后 时 间 

















延迟 进行 可 择期 


,多 迟 
El | my | i 

















进行 手术 
(阿司匹林 治疗 ) 
图 16-20-2 PCI 治疗 后 而 需 非 心脏 手术 的 处 理 建议 





5 险 显 著 增 加 ,应 在 心 功能 改善 以 后 再 考虑 手术 。 重度。 制 心 衰 ， “但 术 前 避免 过 度 利尿 以 防 术 中 因 血 容量 不 是 而 致 
永 汶 和 重度 二 尖 儿 狭窄 者 ,二 好 先进 行凶 膜 纠 治 手术 ， 低 血 压 的 发 生 , 心 衰 各 控制 一 周 后 再 行 手术 最 理想 。 洋 
行 择期 手术 。 有 风湿 活动 者 ,应 待 风湿 活动 控制 后 ”地黄 过 量 是 见 的 引起 源 性 并 发 症 原 因 之 一 . 常 与 术 
3 个 月 再 了 予 考 虑 。 心 脏 捧 膜 (包括 人 造 汰 膜 ) 病 患者 手 。 ”中 发 生 的 有 较 高 危 | 


























型 心律 失常 有 关 . 除 非 必 须 

术 前 须 给 抗生素 以 预防 感染 性 心 内 膜 炎 的 发 生 。 通过 洋 地 黄 化 来 控制 心 喜 , 术 前 不 主张 洋 地 
四 ) 充血 性 心力 衰竭 (充血 性 心 衰 ) “充血 性 心 吉 是 (五 ) 肥厚 型 心肌 病 肥厚 型 心肌 病 对 低 血 容量 的 耐 
a a 重要 决定 因素 ， di i 训 。 受 性 很 差 , 血 容量 不 足 引 起 前 负荷 不 足 导致 流出 道 重 阳 加 
重 ,同样 后 负荷 的 下 降 也 可 导 全 流出 道 枝 阳 加 重 , 在 胶 术 其 






高 - :增加 ， 而 心 误 不 能 榨 ey A = 心 应 避免 这 些 情况 的 发 后 。 如 在 术 中 及 术 后 严密 监护 -发生 
下 村 乌 律 ,两 肺 湿性 胸 音 , 胸 片 提示 肺 水 种 ,发 生死 亡 的 危 ”严重 心脏 并 发 症 的 危险 性 不 大 ， 以 往 因 大 降低 外 周 






险 恬 高 达 5%%. 术 前 应 使 用 利尿 药 及 降低 后 负 衔 的 





药物 控 -血管 阻力 加 重 流出 道 梗 阳 的 可 能 .将 腰 麻 列 为 相对 禁 品 .但 
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目前 研究 表明 , 腰 麻 并 不 增加 肥厚 型 心肌 病 的 心脏 并 发 症 。 

(六 ) 人 工 心脏 辩 膜 ”大 多 数 接受 人 工 心 及 辩 膜 置换 
术 的 患者 需 长 期 服用 抗 凝 药 以 防 栓塞 并 发 症 , 如 抗 凝 药 在 
手术 期 间 继续 使 用 ,可 能 引起 血肿 及 术 后 持续 性 出 血 的 发 
生 , 围 术 期 暂停 使 用 抗 凝 药 ,发 生 栓 塞 的 危险 性 不 大 。 可 于 
术 前 4 天 停 用 华 法 林 , 术 后 尽快 恢复 使 用 ,一 般 情 况 下 , 国 
际 正 常 化 比值 从 基础 值 2. 0 一 3. 0 降 至 1. 5 以 下 , 需 停 用 华 
法 林 3 一 4 天 ,而 服用 华 法 林 2 一 3 天 后 可 恢复 正常 的 抗 凝 
效果 。 围 术 期 有 发 生 栓 塞 的 高 危 患者 ,可 考虑 在 围 术 期 使 
用 肝素 , 术 前 停 用 华 法 林 3 一 4 天 , 当 国际 正常 化 比值 降 至 
1.5 以 下 时 ,静脉 用 普通 肝素 或 皮下 注射 低 分 子 肝素 , 术 前 
6 小 时 停 用 肝素 , 术 后 至 少 12 小 时 以 后 恢复 使 用 肝素 。 

(七 ) 先天 性 心 胜 病 ( 先 心病 )} 先天 性 心脏 病 手术 的 
主要 危险 为 并 发 感染 性 心 内 膜 炎 出 血 、 低 氧 血 症 及 反常 体 
循环 栓塞 。 心 功能 开 级 左右 的 左 向 右 分 流 的 先天 性 心脏 
病 , 如 房间 隔 缺 损 、 室 间隔 缺损 及 动脉 导管 未 闭 ,手术 的 危 
险 性 并 不 增加 。 畸 形 较 重 , 心 功能 差 ,或 由 于 大 量 右 向 左 分 
流 , 严 重 肺动脉 口 狭 窗 , 重 度 肺动脉 高 压 伴 发 绀 者 ,手术 危 
险 性 大 ,应 尽力 改善 心 功能 或 行 畸形 纠 治 术 后 再 进行 择期 
手术 。 右 向 左 分 流 的 发 绀 型 先天 性 心脏 病 常 有 继 发 性 红 细 
和 增多 , 术 中 、 术 后 因 凝血 机 制 障碍 及 血小板 减少 易 发 生出 
,血细胞 比 容 大 于 65% 者 ,手术 前 应 静脉 放血 并 输血 浆 ， 
使 血细胞 比 容 降 至 50%~60%。 手 术 及 麻醉 过 程 中 低 
压 会 加 重 这 类 患者 的 右 向 左 分 流 重 ， 法 洛 四 联 症 患 者 应 月 
普 蔡 洛 尔 可 减轻 由 低 血 压 引起 的 继 发 性 漏斗 部 痉挛 和 右 向 
左 分 流 。 所 有 先天 性 心脏 病 患 者 均 应 在 术 前 使 用 抗生素 
以 预防 感染 性 心 内 膜 炎 。 

( 八 ) 肺 源 性 心脏 病 ” 肺 源 性 心脏 病 手 术 的 主要 危险 
为 并 发 肺炎 、 肺 不 张 及 心力 庆 竭 。 心 肺 功能 代 偿 较 好 ,上 数 
层 楼 梯 不 感到 呼吸 困难 的 患者 一 般 可 以 耐 受 手 术 。 吸 烟 串 
者 应 戒烟 两 周 左右 再 进行 手术 ,以 减少 肺 部 并 发 症 。 所 有 
患者 术 前 应 进行 肺 功能 检查 以 评价 是 否 可 以 耐 受 手术 。 有 
下 列 检查 异常 者 ,手术 危险 性 大 :四 最 大 通气 量 小 于 预测 值 
的 50%;@ 动 脉 血 CO, 分 压 异 常 升 高 ;四 用 力 肺 活 熏 比 值 
小 于 0.5; 轩 最 大 呼吸 中 段 流速 小 于 0.6L/min; 回 最 大 呼 
吸 流速 小 于 100L/min;@ 肺 活 量 小 于 1L;@ 心 电 图 异常 
图 动脉 血 氧 分 压 小 于 55mmHg;@ 使 用 支气管 扩张 剂 后 上 
述 指标 无 明显 改善 ;@ 四 核 素 肺 通气 灌注 扫描 异常 。 

( 九 ) 心律 失常 “心律 失常 可 为 器 质 性 心 胜 病 的 临床 
表现 , 常 为 围 术 期 心脏 并 发 症 的 信号 。 经 仔细 检查 无 器 质 
性 心脏 病 的 室 性 期 前 收缩 预后 良好 , 它 不 应 被 视 为 心脏 并 
发 症 的 危险 因素 。 产 生 心 律 失常 的 基础 心脏 病 与 心脏 并 发 
钙 的 关系 较 心 律 失常 本 身 与 并 发 症 的 交 委 于 密切 ， | 器 
质 性 心 星 病 者 中 , 室 性 期 前 收缩 或 非 持 过 速 
发 作 的 次 数 与 不 良心 脏 结果 无 关 ， 目前 无 证 据 显示 
药 积 极 控制 无 六 期 前 收缩 及 非 持 续 性 室 性 心动 过 速 
或 项 防 性 用 药 可 降低 于 术 期 心 星 并 发 症 。 已 
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第 二 十 章 ” 心 血管 病 与 外 科 手 术 


率 的 慢性 房 着 ,不 要 因 手 术 而 复 律 ,只 需 术 中 及 术 后 加 强 监 
护 。 在 接受 肺 部 手术 的 老年 人 ,心软 膜 狭窄 患者 及 以 前 发 
生 过 室 上 性 快速 性 心律 失常 的 患者 术 后 最 易 发 生 室 上 性 1 












































速 性 心律 失常 ,尽管 曾 有 资料 提示 洋 地 黄 可 降低 术 后 发 生 
室 上 性 快速 性 心律 失常 的 危险 性 且 即 使 发 生 也 可 减低 心室 
率 ,但 预防 性 使 用 洋 地 黄 的 作用 尚未 正式 研究 过 ,考虑 到 洋 
地 黄 的 副作用 ,不 应 作为 常规 使 用 。8 受 体 阻 断 药 、 钙 通道 
阻 断 药 及 腺 音 能 有 效 地 治疗 室 上 性 心动 过 速 ,因此 发 生 室 
上 性 心动 过 速 时 ,运用 这 些 药物 治疗 而 比 预防 性 使 用 洋 地 
黄 明智 得 多 。 

无 症状 的 一 度 或 二 度 房 室 传导 阻 滞 及 病态 窦 房 结 综 
征 一 般 可 耐 受 手术 ,但 在 麻醉 及 手术 时 须 防止 刺激 迷走 神 
经 出 现 三 度 房 室 传导 阻 灌 或 心 搏 又 停 。 凡 有 三 度 或 二 度 I[ 
型 房 室 传导 阻 滞 , 双 束 支 阻 满 、 阿 -斯 综合 征 既 往 史 者 及 病 
态 窦 房 结 综合 征 伴 有 举 厥 、 黑 眶 或 频繁 长 间 葡 心 搏 又 停 者 ， 
均 应 在 手术 前 安装 临时 或 永久 起 搏 器 ,以 防 手术 中 发 生意 
外 。 在 紧急 时 来 不 及 安装 心脏 起 搏 器 ,可 用 异 丙 基 肾 上 腺 
素 或 阿托品 以 提高 心室 率 。 右 束 支 传导 阻 滞 而 心 功能 良好 
者 对 手术 无 明显 影响 。 完 全 性 左 束 传 导 阻 滞 常 发 生 于 较 严 
重 的 心脏 病 , 需 加 以 注意 。 

(十 ) 心脏 病 患 者 的 心脏 手术 ”心脏 病 患 者 作 心 脏 手 
术 的 决定 ,施行 心脏 手术 的 目的 在 于 矫治 心血 管 病变 或 畸 
形 ,从 而 改变 其 病理 生理 状况 ,减轻 或 消除 症状 。 因 此 , 心 
功能 不 全 \ 心 绞 痛 和 心律 失常 等 , 均 不 应 视 为 妨碍 施行 手术 
的 因素 。 凡 有 手术 指 征 的 患者 ,应 在 适当 的 内 科 治 疗 准备 
之 后 施行 手术 ,不 宜 久 等 。 绝 大 多 数 心 血管 病 的 手术 治疗 
届 于 择期 手术 ,有 充分 的 术 前 研究 的 条 件 , 通 过 检查 来 判断 
危险 性 。 近 年 来 心脏 外 科 的 发 展 使 手术 危险 性 减 小 , 指 征 
相应 有 所 扩大 。 















































房 结 综合 









































【麻醉 注意 事项 】 

在 高 血压 、 冠 心病 或 心律 失常 时 ,局 部 麻醉 剂 中 不 宜 加 
入 肾上腺 素 , 以 免 引起 心动 过 速 及 血压 过 高 。 椎 管内 麻醉 
(包括 硬 膜 外 麻醉 ) 可 能 发 生 血 压 又 降 , 少 数 患 者 心 搏 又 停 
故 不 宣 用 于 有 心力 衰竭 或 冠状 动脉 供血 不 足 者 。 如 必须 应 
用 ,应 与 血管 收缩 药 如 麻黄 素 、. 葵 肾上腺 素 等 同 用 以 防止 血 
压 下 降 。 低 位 椎 管内 麻醉 时 ,麻醉 区 以 下 血管 扩张 ,血液 积 
滞 于 下 半身 ,对 心力 衰竭 的 患者 可 以 减少 肺 水 肿 的 威胁 . 若 
能 适当 防止 血压 又 降 , 可 以 考虑 用 于 腹部 、 贫 腔 手 术 。 时 间 
不 长 的 手术 可 用 静脉 注射 硫 喷 妥 钠 或 地 西洋 . 心 功 能 差 或 
心肌 缺 血 者 对 破晓 妥 钠 的 耐 受 较 差 . 故 用 量 不 宜 太 大 , 且 应 
同时 充分 供 氧 , 必 要 时 给 予 辅助 呼吸 以 防 呼吸 受 抑 制 .影响 
心脏 而 致 心 搏 。 时 间 长 .范围 大 的 手术 句 用 气管 肉麻 
醇 . 但 麻 醇 不宜 过 深 . 并 应 充分 供 氧 ,避免 二 撤 en 
呼吸 道 疾病 .呼吸道 分 废物 过 多 ,* 村 放置 不 善 者 可 以 
引起 缺 氧 : 故 呼吸 道 管 理 极为 重要 . 谷 则 可 以 导 敏 心律 天 党 
和 血压 下 降 。 肌 肉松 弛 剂 的 应 用 有 助 于 改善 呼吸 道 功 能 
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管 插 管 时 容易 引起 迷走 反射 增强 ,出 现实 性 心动 过 组 或 
rR 室 交 接 处 脱 逸 心律 ,也 可 能 发 生 心 捕 又 停 ,应 做 好 抢救 的 
准备 ,早期 应 用 阿托品 可 以 减少 上 述 反 应 。 

近年 来 ,吗啡 静脉 给 药 用 于 心脏 手术 , 因 其 抑制 心肌 
轻 ,不 使 心肌 对 儿 茶 一 胺 敏感 , 故 麻醉 时 心血 管 功能 稳定 ， 
其 缺点 为 不 产生 遗忘 ,神志 丧失 不 十 分 可 靠 , 也 不 松弛 肌 
肉 。 给 吗啡 时 作 气 管 插 管 、 be te ee 
起 血压 增高 和 心动 过 速 , 故 宜 合用 小 量 硫 喷 妥 钠 或 气 烷 
加 深 麻 醇 水平。 吗啡 et 
血 基 .此 在 部 分 心 辩 腊 病 患者 不 能 耐 受 。 静脉 注射 吗啡 过 
快 可 困 组 胶 释 出 ,周围 血 管 扩张 而 致 代目 讨 ,可 经 补充 血 容 
昌 纠 正 。 吗 啡 抑制 呼吸 ,可 以 有 效 的 人 工 呼 吸 相助 。 一 些 
新 的 麻醉 药 组 合 如 芬 太 尼 与 气 哌 啶 醇 , 一 氧化 氮 与 
乌 对 心肌 收缩 抑制 轻 ,适用 于 心 功能 受 损 者 。 发 绀 型 先天 
性 心脏 病 患 者 对 手术 和 麻醉 过 程 中 出 现 的 低 血 压 耐 受 性 
差 , 故 维持 动脉 压 至 关 重 要 ,一 般 不 用 有 血管 扩张 作用 的 气 
烷 。 氢 所 天 有 径 度 的 兴奋 交感 神经 作用 ,可 安全 用 于 这 类 
患者 的 麻 豆 。 腰 麻 及 硬 膜 外 麻 酬 会 引起 周围 血管 扩张 \ 血 
压 下 降 , 使 右 向 左 分 流量 加 重 ,加 重 患者 的 缺 氧 .应 避免 使 
用 。 巴 比 妥 类 对 心脏 和 呼吸 抑制 轻 , 适 合用 麻醉 前 用 药 , 抗 
胆 碱 能 药 也 常用 以 减少 分 泌 , 防 止 心动 过 缓 。 



































【 术 中 血 流动 力学 变化 及 心律 失常 的 处 理 】 
在 手术 过 程 中 ,收缩 压 常 下 降 至 95 一 105mmHg 范围 
内 ,这 种 血压 下 降 多 为 暂时 性 的 ,减轻 麻醉 深度 、 快 速 补液 
或 静脉 用 交感 神经 兴奋 剂 常 可 恢复 正常 。 缺 血性 心脏 病 发 
下 降 可 导致 冠状 动脉 ( 冠 脉 ) 血 流 减 少 引起 心 
有 Le 有 短暂 的 血压 下 降 不 会 产生 严重 的 心血 管 并 发 
地 续 的 血压 下 降 . 如 较 术 前 下 降 33% 及 持续 
管 并 发 症 的 发 生 率 。 在 全 麻 过 程 
的 前 负荷 降低 :而 停止 正 
前 负荷 可 能 突然 增加 ， 可 引发 高 血压 或 肺 淤 
止 腰椎 麻醉 或 硬 膜 外 麻醉 也 可 产生 类 似 的 生理 




















在 刺激 迷走 神经 过 程 中 ,可 出 现 短暂 的 心动 过 组 .如实 
性 心动 过 缓 及 交界 性 心律 ,减轻 麻 醇 深度、 注射 阿托品 或 B 
受 体 兴 奋 剂 ,如 异 丙 肾上腺 素 或 崩 上 腺 素 多 可 恢复 。 循环 
身 液 中 或 心脏 中 交感 神经 末梢 释放 的 儿 茶 酚 胺 对 心肌 的 刺 
激 以 有 2 血管 作用 可 敏 快 速 性 必 一 
立 a 和 a 患 

























而 太 尖 直下 把 册 服 靳 及 这 让 | 下 和 
低 血 庄 或 于 术 操 作 等 诱发 因素 

律 失常 药物 治疗 , 宜 用 首 

疗效 不 佳 的 快速 ， 
应 立即 进行 心肺 复 
常见 .一役 在 手术 结束 






药物 治 从 
者 苏 的 抢救 。 低 浊 廉 可 时 


、 复 混 后 自行 消失 ,否则 用 电击 阶 
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器 , 且 不 要 连 


原 用 心脏 起 搏 吕 的 患者 ,要 在 术 中 力求 保 
起 搏 器 对 电磁 干扰 敏感 ,可 能 由 于 电 灼 
而 丧失 功能 。 为 减少 其 影响 ,应 使 电 灼 器 等 尽 焉 
车 续 使 用 .每 次 时 间 不 要 超过 1 一 2 秒 。 必 要 Ey 
起 捕 。 
















可 用 磁铁 将 起 搏 器 转 为 固定 频 


【 术 中 监护 】 


有 严重 器 质 性 心脏 病 的 患者 ,在 麻醉 过 程 中 必须 进行 
心脏 鉴 护 ,包括 心律 .心率 及 动脉 血压 的 直接 记录 。 梯 动脉 
通路 的 建立 不 仅 可 记录 动脉 内 压力 .而且 为 动脉 血气 分 析 
取样 提供 方便 。 当 出 现 外 周 动 脉 收缩 时 :间接 测 压 ( 袖 套 )， 
可 能 明显 低 舍 动 脉 血压 。 








: ,多 导 联 心律 与 ST 段 监测 已 成 
为 标准 的 监护 内 容 , 尽 管 术 中 出 现 的 心肌 缺 血 在 预测 不 恨 
心脏 事件 的 准确 性 方面 不 如 术 前 及 术 后 发 生 的 心肌 缺 血 ， 
长 时 间 的 术 中 心肌 缺 血 与 不 良心 及 事件 有 关 。 对 术 中 肺 动 
脉 模压 与 心 排 血 量 监测 的 价值 尚 这 由 前 5 在 上 

重 左 心室 功能 不 全 、 涉 重 主 动脉 游 
以 及 接受 高 危 手术 时 , 行 肺动脉 栅 上 


后 并 发 症 的 防治 

术 后 应 加 强 监护 ,防治 并 发 症 
心脏 病症 状 较 多 、 手 术 较 大 或 进行 ， 
后 应 在 加 强 病房 内 继续 监护 ,直到 病情 稳定 。 
内 容 包 括 血压 、 脉 捧 、 呼 吸 、 尿 萤 及 比重 、 心 电 网 
和 酸 碱 平衡 状况 。 心 功能 不 稳定 者 纳 

















、 0 Dy 
监测 中 心静 脉 压 、 
肺动脉 压 和 肺 毛细 血管 模压 ,必要 时 测 心 排 血 基 ,计算 必 排 
血 指数 。 冠 心病 患者 , 术 后 可 能 发 生 心肌 梗死 ,是 不 少 是 元 





cat [让 
的 高 峰 ， 
1 缺 
ri oreo 于 纠正 诱发 
因素 ,静脉 点 滴 硝 酸 甘油 和 使 用 肝素 制剂 等 。 心 肌 梗 死 ~ 
量 发 生 ,其 处 理 与 非 手术 患者 相同 。 术 后 预防 性 使 用 小 鹿 
址 肝 迷 有 助 于 减少 血栓 及 心肌 梗死 并 发 








9 et 血压 、 











病员 者 多 
见 , 可 能 与 慢性 肺 湾 血 有 关 。 麻 醇 的 延续 作用 ,肌肉 松弛 剂 
对 呼吸 肌 的 作用 ,切口 的 疼痛 , 气 道内 符 液 阴 寨 和 肺 不 张 ， 
小 支气管 痉挛 ,呼吸 ; 肺 间 质 水 肿 , 胸 腔 积 液 等 都 会 
引起 肺 功能 减退 ,应 及 时 查 明 原因 ,给 以 相应 的 处 理 ,如 中 
引 气 道 给 支气管 解 痉 药 物 、 控 抽 去 胸水 等 。 心脏 
直 视 手术 ,尤其 体外 循环 后 可 发 生 j ds 损 水 胖 和 和 出血， 
也 可 因 表 面 活性 物质 减少 而 引起 肺泡 姜 隐 ， 六 气 和 换 
气 障碍 。 此 种 情况 多 见 原 有 发 绀 如 法 洛 四 
高 压 者 ， 须 作 血气 分 析 , 如 见 异 常 即 作 气 
上 呼吸。 

术 后 可 能 出 现 低 血 卜 及 少 尿 ， 







































严重 者 发 生 低 排 血 碟 综 





第 二 十 章 ”心血 管 病 与 外 科 手 术 





















































































































































































































































征 ,表现 有 发 绯 、 四 歧 详 冷 . 脉 扶 细 弱 、 神 志 淡 江 或 烦躁 不 — 
二 比较 多 见于 有 肺动脉 高 压 或 法 洛 四 联 证 等 直 视 手 术 以 ee A 
后 。 引 起 此 种 状况 的 原因 主要 是 心 功能 低下 与 血 容量 i 
足 。 此 时 必须 查 明 其 主要 原因 ， ented 
如 低 于 12cm 水柱, 可 以 Ss 的 滴 速 静脉 输入 右 旋 糖 由 网 间作 Ee es | 这 
栈 100 一 200ml, 如 中 心静 脉 压 上 升 5cm 以 上 ,可 能 是 心 功 法 以 控制 心室 率 
能 不 全 ,如 升 高 不 多 . 则 应 查 明 有 否 术 后 出 血 ,然后 补充 血 EA (< 100bpm) 
窑 侠 ,根据 不 同情 给 给 血 、 作 光 或 右 施 禧 本 ,但 应 控制 i . 和 | 
数量 及 速度 ， 以 免得 成 心 胜 负 荷 过 重 而 致 心力 衰竭 。 心 脏 同步 电 复 律 单 剂量 气 卡 胺 
必 缩 功能 衰 竟 时 , 须 给 氧 ,用 正 性 肌 力 药物 如 洋 地 黄 类 、 异 SN: 
丙 肾 上 腺 素 等 ,以 及 利尿 药 。 若 遇 到 血压 低下 ,中 心静 脉 压 人 | 
高 而 心 排 血 量 低 , 除 心肌 收缩 力 减 低 外 ,也 可 能 有 周转 血管 | ee 
阻力 增加 ,此 时 须 用 血管 扩张 药 如 酚 妥 拉 明 等 。 此 外 , 酸 中 i a 
天 ,心律 失常 心包 填塞 等 都 可 导致 低 血压 , 宜 分 别 查 明 , 相 Ce 抗 凝 才 | 
em 
后 心律 失常 不 少见 ,心脏 手术 后 更 常见 。 非 心脏 手 
ER 非 心脏 原因 引起 ,如 疼痛 、 焦 
虑 、 贫 血 、 发 热 ,感染 、 低 氧 血 证 、 低 或 高 血压 容重 不 足 或 
过 多 .水 电解 质 及 酸 碱 平衡 罕 乱 。 故 其 治疗 先 应 去 除 上 人 心 超 指导 下 直流 电 
述 引 起 心律 失常 的 因素 ,而 后 再 考虑 用 抗 心律 失常 药物 。 直流 电 间 步 同步 电 复 律 
过 速 ,除非 由 心力 衰竭 引起 ,不 主张 用 洋 地 黄 。 人 
E 人 及 在 开 胸 或 上 腹部 手术 后 , 常 图 16-20-3 术 后 室 上 性 快速 型 心律 失常 的 处 理 
容量 人 负荷 过 重 , 肺 炎 、 肺 不 张 注 : AP: 心房 闫 动 或 捧 动 ; 
受 体 阻 断 药 或 非 双 氨 吡 喧 ` 器 质 性 心 为 : 左 心室 肥厚 , 室 壁 厚度 这 1. dem， 
拉 帕 米 或 地 尔 硫 草 , 因 洋 地 黄 起 效 心 辩 腊 病 变 或 心力 衰竭 
j 物 有 禁忌 时 选用 。 房 申 的 转 
i 闫 的 因 迷 后 进行 , 奉 则 窦 性 心律 不 易 心脏 手术 后 数 周至 数 月 内 ,少数 患者 可 有 发 热 .胸痛 、 
多 hl 首选 电 复 律 , 复 律 之 后 可 用 奎 尼 丁 或 普罗 ”胸膜 或 心包 摩擦 音 ,并 可 有 心包 积 液 及 心 影 扩大 。 心 电 图 
局 或 胶 碘 酮 维持 。 术 后 室 上 性 心动 过 速 的 处 理 原则 见 性 心包 炎 的 ST-T 改变 。 血 沉 常 加 快 ， 自 组 胞 计数 
区 | 16-20-3。 增高 , 血 中 a 球 复 白 增高 (心包 切 开 后 综 状 经 








术 后 高 血压 常 由 焦虑, 疼痛、 低 气 血 症 及 停止 正 压 通气 10 一 20 日 可 自行 消退 .也 有 持 绪 更 久 或 复发 者 。 治 疗 可 用 
后 容量 负荷 过 重 引起 .因此 强调 针对 诱发 原因 的 治疗 。 吸 肾上腺 皮质 激素 、 叶 唆 关 辛 或 水 杨 酸 类 。 心 包 积 液 量 多 者 
氧 ` 止 痛 及 利尿 是 常用 的 治疗 术 后 高 血压 的 有 效 方法 : 顽 团 ”” 须 穿刺 抽 液 。 
高 血压 者 ,可 能 脉 用 俏 普 钠 、 拉 贝 治 尔 。 对 人 造 洲 膜 符 换 术 后 的 患者 要 注意 有 碍 发 生 沂 虞 

术 后 心力 误 竟 除 后 能 不 全 者 外 ， 多 数 是 由 术 后 座 了 畸 形 ,此 两 种 情况 常 可 有 妇 细胞 损坏 而 引起 溶 
补液 过 多 、 过 快 引起 ,多 发 生 在 正太 通气 停止 后 或 术 后 。 严重 者 须 考虑 重新 更换 人 造 洲 膜 。 
21~48 小 时 。 在 这 种 情况 下 ,静脉 用 利尿 药 最 为 有 效 。 

手术 后 电解 质 平衡 应 加 注意 。 术 后 易 有 稀释 性 血 钠 过 “” 【PB 受 体 阻 断 药 和 他 汀 在 心脏 病 患 者 围 术 期 
低 及 缺 钾 ,前 者 可 在 限制 进 水 后 逐步 恢复 , 缺 钊 则 须 补 钾 。 ”的 应 用 】 
若 有 少 屎 及 展 切 能 不 全 有 过 高 近年 来 有 大 基 的 临床 研究 证 实 团 术 期 使 用 B 受 pn 

下 术语 1 t 顶 后 及 预防 并 发 症 方面 发 控 重 要 作用 , 表 1 
号 































岂 , 也 是 诱发 












心力 衰竭 的 重 归 因 芭 先 大 性 心脏 病 或 会 心脏 病 协 会 贫 布 的 因 术 期 使 用 8 受 

拆 腊 病 患 痛 竹 术 后 应 线 用 是 量 抗 生 以 预防 感染 性 心 内 

及 炎 。 :和 槐 队 本 润 节 血 脂 外 .还 有 抗灾 及 稳定 计 块 动 
手术 时 出 血 基 多 .体外 循环 中 大 星 沪 血 因子 被 消耗 :都 。 能 .日 前 有 较 多 侠 究 表 明 . 术 前 ( 非 心脏 手术 及 介入 手术 } 接 

会 造成 术 后 出 血 * 汪 册 1 革 胡 不止 须 做 凝血 因子 检查 .决定 受 他 汀 治疗 的 患者 围 术 期 心 尾 事件 显 车 降低 .对 已 使 用 他 





汀 者 应 继续 服用 





条 血浆、 让 液 或 纤 





让 是 普 术 前 应 于 他 } 治疗 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 





















































表 16-20-1 转 术 期 间 使 用 8 受 体 阻 断 药 的 建议 
建议 内 容 证 据 水 平 
千 合 ACCF/AHA 指南 工 类 适应 证 正在 接受 8 受 体 阻 断 药 治疗 的 患者 进行 外 科 手 C 级 
术 , 应 该 继续 使 用 B 受 体 阻 断 药 
Ia 类 1. 冠 心病 或 术 前 检查 有 心肌 缺 血 的 高 危 患者 进行 血管 外 科 手 术 ,根据 心率 和 血压 BB 级 
递增 剂量 使 用 B 受 体 阻 断 药 是 可 行 的 
2. 术 前 评估 存在 宇 2 个 临床 危险 因素 ` 的 高 危 患者 进行 血管 外 科 手 术 ,根据 心率 C 级 
和 血压 递增 剂量 使 用 8 受 体 阻 断 药 是 合理 的 
3. 冠 心病 或 之 2 个 临床 危险 因素 的 高 危 患者 进行 中 等 危险 的 外 科 手 术 , 根 据 心率 B 级 
和 血压 递增 剂量 使 用 B 受 体 阻 断 药 是 合理 的 
Ib 类 1. 非 冠 心病 患者 进行 中 等 危险 的 操作 或 血管 外 科 手 术 , 术 前 评估 仅 有 1 个 临床 危 C 级 
险 因素 ,使 用 8 受 体 阻 断 药 的 益处 不 确定 
2. 无 临床 危险 因素 并 未 正在 服用 B 受 体 阻 断 药 的 患者 进行 血管 外 科 手 术 , 使 用 8B B 级 
受 体 阻 断 药 的 益处 不 确定 
类 1. 存在 8 受 体 阻 沾 绝 对 禁忌 的 患者 进行 外 科 手 术 , 不 应 该 使 用 B 受 体 阻 断 药 C 级 
2. 未 正在 服用 B 受 体 阻 断 药 的 患者 进行 非 心脏 手术 ,没有 递增 剂量 而 常规 给 予 高 B 级 


剂量 8 受 体 阻 断 药 无 益 或 可 能 有 害 


注 : 引 自 Fleischmann KE,Beckman JA,Buller CE, et al. 2009 ACCF/AHA focused update on perioperative beta blockade, ] Am Coll 


Cardiol, 2009,54(22) :2102-2128. 


临床 危险 因素 包括 :既往 有 缺 血性 心脏 病 、 心 力 衰竭 、 脑 血管 疾病 , 糖 隶 病 和 肾 功 能 不 全 (校正 的 心脏 风险 指数 中 定 义 术 前 血清 肌 本 


值 达 2mgydl) 
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【分 类 】 
妊娠 如 女 心脏 病 分 随 类 。 
是 风湿 性 注 膜 病 或 先天 由 心 i 


妊娠 前 己 患 心脏 病 。 遂 常 


病 , 其 他 有 融 血 压 心 脏 病 、 一 








征 、 凤 厚 型 心肌 病 、 扩 张 型 心肌 病 等 , 冠 心病 
Pl sb 
见 的 并 发 症 有 充血 性 心 





在 我 国 罕见 。 
占 孕 妇 死亡 率 的 10% ~25%。 
力 衰竭 ,包括 肺 水 用 用 和 刘 避 恒 交 语 009-jr 检 各 才 
(1.9%) ,心绞痛 (1. 4%)、 低 氧 血 症 (0.7%) 和 感染 性 心 内 





映 炎 (0. 5%)。@ 妊 娠 诱发 的 心 胜 病 : 如 妊娠 高 血压 综合 
征 、 围 生 期 心肌 病 、 血 栓 栓 塞 引起 的 肺动脉 栓塞 和 主动 脉 夹 











层 分 离 等 。 
【妊娠 期 和 分 娩 前 后 心血 管 系统 的 变化 了 
(一 ) 妊娠 期 





1. 血 容量 变化 ”受孕 后 雌 激 索 、 黄 体 亲 和 醛固酮 等 分 

泌 增 加 , 致 水 钠 注 留 ;催乳 素 、 黄 体 责 刺 激 红细胞 生成 ,增加 

红细胞 最。 一般 妊娠 6 周 起 血 容 量 逐 渐 增 加 ,32 一 34 周 达 

高 峰 , 并 持续 到 足 月 ,增加 50% 左 右 。 血浆 容量 增加 

50%~~60% ,血细胞 增加 10%~~20%, 血液 稀释 , 呈 “ 妊 娠 

期 生理 性 贫血 *"。 血 红 蛋 白 由 120 一 130g/L 降 至 80~908/ 
L, 产 后 2 一 6 周 恢复 正常 。 

2， 血 流动 力学 变化 ”休息 时 心 排 血 量 增加 伴 动 更 脉 
阻力 降低 是 妊娠 其 二 要 租 流 动 光学 变化 。 妊 娠 10 周 左右 
心 排 血 量 开始 增加 ,20 周 达 高 蜂 , 以 后 略 少 。 心 排 血 量 比 
非 孕 时 增加 40 兴 左右 ,体位 改变 可 影响 心 排 血 量 。 妊 垦 期 
心 捕 量 增多 ,但 动脉 压 反 而 轻 度 隆 低 , 是 由 于 肉 激 素 水 平 增 
高 ,扩张 外 周 血 管 ,血液 稀释 及 胎盘 形成 动静 脉 短路 ,使 动 
脉 压 降低 和 脉 压 加 大 .可 出 现 水 冲 脉 毛细 血管 搏动 . 股 动 
脉 处 枪击 音 等 外 周 血管 征 , 常 被 误 认为 主动 脉 凑 关闭 不 全 。 
妊娠 期 回流 入 下 腔 葛 脉 的 血 增多 和 增 大 的 子宫 对 下 腔 静 脉 
的 压迫 ,使 下 肢 静 脉 压 增高 ,可 比 正常 高 出 10 一 15mmHg， 
故 303% 的 孕妇 可 出 现 踩 部 和 外 阴 水 肿 , 常 被 误诊 为 心力 误 
竟 。 可 致 下 肢 静 脉 曲 张 而 形成 血栓 和 肺 栓塞 。 妊 娠 后 期 持 
续 平 卧 有 时 可 发 生 时 厥 ,这 是 由 于 增 大 的 子宫 压迫 下 腔 静 
脉 , 致 回 心 血 量 减少 , 心 排 血 量 下 降 和 迷走 神经 兴奋 ， 出 现 
心动 过 组 ,面色 苍白 .出 汗 . 焦 虑 和 低 血压 等 
位 低 血 压 综合 征 。 左 侧 卧 位 和 抬 高 下 收 . 上 述 
奸 娠 期 运动 使 ， 血 量 增加 有 限 ,未 3 个 月 轻微 活动 子宫 

血 流 减少 25 双 ,这 可 能 使 胎儿 缺 氧 ,因此 孕期 剧烈 运动 可 
各 儿 ,应 予 避免 。 
3. 心脏 改变 “妊娠 时 为 排出 
加 快 ,增加 10 一 20 次 分。 心脏 
于 期 模 帆 被 抬 商 ,心脏 被 向 上 向 左 推移 , 心 尖 振动 
j 左 移 位 2. 5 一 3cm; 第 一 心音 增强 ,肺动脉 区 
增强。 妊娠 后 期 昔 妇 90 芭 在 心 尖 区 可 听 到 第 
心音 ,10 皮 一 15 皮 可 上 听 到 第 四 心音 。 由 于 心 搏 加强 ,. 血 流 
加 速 .上 肺动脉 洲 区 在 路 as 
1 一 3 级 。 有 时 在 肺动脉 1 
及 动脉 的 生理 性 扩张 引起 。 心音 要 利 杂 音 多 在 妊娠 12 
周 前 后 开始 昕 到 ,产后 则 消失 。 有 些 正 常 第 如 的 心电图 二 
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危及 月 


增多 的 血 容量 ,心脏 冲动 
量 多 , 致 心肌 轻 度 肥 




















第 二 十 一 章 ”心血 管 病 与 妊娠 





导 联 可 有 Q 波 . 工 波 倒置 .Q 波 深 吸 气 后 可 减 小 . 工 波 在 深 
吸 气 后 倒置 减轻 或 转 为 直立 ,有 些 在 Vi 导 联 出 现 尺 波 振 幅 | 
增高 ,以 上 改变 在 产后 均 消 失 。 : 

(二 ) 分 娩 期 第 一 产程 子宫 收缩 .每 次 收缩 从 子宫 排 
出 约 500ml 血液 进入 循环 , 回 心 血 量 增加 .使 心 排 血 量 和 暂 
时 增加 20% 左 右 ,与 产 前 相 比 ,增加 40%。 每 次 富 缩 还 使 
右 心房 压力 增高 ,并 使 平均 肺动脉 压 增高 10%。 第 二 产程 
产妇 屏 气 用 力 ,使 肺 循环 压力 增高 。 除 子宫 收缩 外 ,腹壁 肌 
与 骨髓 肌 的 收缩 ,更 增加 了 周围 循环 阻力 ,心脏 负担 较 第 一 
产程 加 重 。 第 三 产程 胎儿 婉 出 ,子宫 骤然 缩 小 .子宫 血 穴内 
大 量 血液 涌 入 血液 循环 ,同时 子宫 对 下 腔 静 脉 压迫 解除 .大 
量 血 液 回 流 心脏 ,增加 回 心 血 量 ; 腹 内 压力 又 减 ,血液 回流 
到 内 脏 血管 床 , 回 心血 量 减少 。 分 娩 期 血 流动 力学 的 变化 
受 麻醉 和 镇 痛 方式 的 影响 。 两 者 引起 的 血 流动 力学 改变 对 
防止 心力 衰竭 的 发 生 有 重要 意义 。 但 对 心脏 病 产 妇 , 心 功 
能 已 有 明显 损害 者 常 不 能 承受 ,而 引发 心力 衰竭, 约 2/3 的 

















危险 发 生 在 此 期 。 
(三 ) 产 福 期 ”妊娠 期 一 系列 心血 管 变化 不 能 立即 恢 
复 到 孕前 状态 。 产 后 2 周 内 心 排 血 量 仍 较 正常 多 。 产 后 





1 一 2 天 内 , 虽 有 分 娩 时 失血 ,但 组 织 内 先 洲 留 的 水 分 进入 
血液 循环 ,加 以 子宫 挤 和 循环 中 的 血液 ,全 身 循环 血 量 仍 一 
定 程度 增加 。 待 多 余 的 水 分 经 肾脏 排出 后 ,心脏 的 负担 才 
逐渐 减轻 。 血 容量 恢复 孕前 水 平 需 4~6 周 。 

妊娠 期 心 胜 负 担 逐 步 加 重 ,妊娠 晚期 分 阁 期 . 产 祁 期 
的 最 初 3 天 ,是 心 胜 病 产 妇 最 危险 的 时 期 , 极 易 发 生 心 力 误 
竭 ,大 多 数 严重 并 发 症 发 生 在 分 娩 阶 段 及 分 娩 后 不 久 。 


【妊娠 期 心脏 病 的 诊断 】 








孕前 已 知 患 有 器 质 性 心 胜 病 , 诊 断 不 存在 问题 。 有 些 
患者 无 自 党 症状 ,正常 妊娠 引起 的 心血 管 功能 改变 可 致 心 














怪 、 气 急 、 水 肿 . 头 昏 、 泽 廉 等 症状 ,客观 检查 可 有 心脏 轻 度 
增 大 ,心脏 杂音 以 及 超声 心动 图 和 心电图 改变 等 .增加 心脏 
病 诊 断 的 困难 。 下列 几 点 有 助 于 诊断 

1. 心脏 有 和 舒张 期 杂音 。 

2. 心脏 有 三 级 以 上 粗糙 占 时 较 长 的 收缩 期 杂音 .尤其 











3. 超声 心动 图 示 心 腔 扩 大 心肌 肥厚 、 浴 膜 j 
i 8 Rs 心脏 病 ， 


巨 态 活动 






过 或 心房 





病 . 而 期 前 收缩 、 阵 发 性 室 oa 无 器 质 性 ; 
者 也 可 发 年 ,妊娠 期 间 也 可 出 现 , 不 一 定 提示 器 质 性 心 
脏 病 。 

5. 心包 说 擦 
脏 病 。 

妊 媒 期 判断 心力 误 竟 家 慎重 。 心 性病 昔 
绀 、 端 坐 呼吸 、 咳 喇 或 痰 中 带 血 ee 













lI631 





la 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


过 度 充 创 及 肝脏 肿 大 压痛 等 表现 ,说 明 有 心力 衰竭 存在 。 
轻 度 活动 后 即 有 气急 、 心 尾 或 胸 闽 ,安静 状态 下 心率 达 110 
次 /分 以 上 ,夜间 阵 发 性 气急 或 端 坐 呼吸 者 应 考虑 早期 心力 
误 竟 的 可 能 。 





【心脏 病 患者 妊娠 后 的 处 理 】 了 
患 有 心血 管 疾病 的 妇女 均 应 进行 风险 评估 ,评价 患者 
是 否 可 以 继续 妊娠 ,以 便 临床 医师 尽早 作出 正确 的 决定 和 
合理 的 治疗 ,以 确保 心脏 病 孕 产妇 有 良好 的 结局 。 

(一 ) 不 适宜 妊娠 组 ” 原 有 心脏 病 妇 女 能 否 耐 受 妊娠 








取决 于 多 方面 因素 。 不 宜 妊 娠 的 心脏 病 患者 已 怀孕 ,建议 
尽早 终止 妊娠 。 下 列 情况 应 及 早 终止 妊娠 :中 心脏 病 较 重 ， 





心 功能 亚 级 以 上 (LVEF 一 305%) ,有 心力 衰竭 史 或 其 他 并 
发 症 ;@@ 风 湿性 心脏 病 伴 肺动脉 高 压 , 慢 性 心房 颜 动 、 高 度 
房 室 传导 阻 河 ,活动 性 风湿 热 或 感染 性 心 内 膜 炎 ;@ 先 天 性 
心脏 病 有 明显 发 绀 或 肺动脉 高 压 ;@ 主 动脉 根部 扩张 (二 
45mm) 的 马 方 综合 征 , 二 叶 式 主动 脉 辩 伴 主动 脉 根 部 扩张 
(>50mm) , 主动 脉 缩 窗 ;@@ 扩 张 型 心肌 病 伴 心 衰 ;@ 合 

其 他 严重 疾病 ,如 肾炎 、 肺 结核 等 ;人 @ 先 天 性 和 风湿 性 心脏 
病 患者 心脏 经 手术 治疗 后 仍 有 发 绀 ,肺动脉 高 压 \ 心 功能 焉 














表 16-21-1 





不 同 种 类 心脏 病 孕妇 妊娠 期 危险 分 
室 缺 .动脉 导管 未 闭 ( 左 心 功能 和 肺动脉 压 正常 ), 已 经 纠正 的 缺损 且 心 功能 正常 ( 包 


级 以 上 。 

(二 ) 适宜 妊娠 组 ”心脏 病 病变 轻 心 功能 工 级 以 下 ,无 
心力 衰竭 史 或 其 他 并 发 症 者 ,在 医疗 照顾 下 大 多 可 耐 受 
妊娠 。 

1. 妊娠 期 处 理 

(1) 加 强 产 前 检查 :妊娠 前 5 个 月 ,每 2 周 内 科 及 产科 
检查 1 次 ,5 个 月 后 每 周 检查 1 次 。 产 前 2 周 住院 待产 ,以 
便 密 切 观察 心 功能 变化 。 因 妊娠 是 一 个 动态 过 程 , 故 需 在 
多 期 的 不 同 孕 周 对 孕妇 的 心脏 重复 进行 评估 ,定期 复查 心 
电 图 .24 小 时 动态 心电图 ,超声 心动 图 . 肌 钙 蛋白 等 。 有 几 
种 方法 可 对 孕妇 进行 风险 评估 ,其 中 CARPREG 危险 积分 
应 用 最 广 ,以 下 4 项 各 1 分 :@ 妊 娠 前 有 心血 管事 件 ( 心 衰 、 
脑 血管 意外 ,心律 失常 ); 四 基础 NYHA 分 级 二 I[ 级 或 有 
发 绀 ;@ 左 心室 梗阻 (二 尖 辩 辩 口 面积 二 2cm? ,主动 脉 洲 凑 
口 面积 二 1. 5cm? , 左 心室 流出 道 最 大 压 差 之 30mmHg); 
@ 左 心室 收缩 功能 下 降 (LVEF 二 40%)。0 分 孕妇 风险 为 
5%%、1 分 为 27%、>1 分 为 75%。Dobbenga、Moghbeli 等 
根据 既往 临床 研究 的 数据 分 析 将 不 同 种 类 的 心血 管 病 李 妇 
的 风险 进行 危险 分 层 , 分 为 低 危 、 中 危 和 高 危 三 组 ,概括 为 
表 16-21-1。 
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括 法 洛 四 联 症 ) , 轻 到 中 度 的 肺动脉 辩 或 三 尖 辩 病变 ,人 工 生物 辩 ,二 尖 辩 狭窄 (NHYA 分 级 为 工 一 卫 级 ) ,主动 




















辩 膜 病 但 收缩 功能 正常 


,人工 类 项，- 一 人 六 es 重 诬 肺 动脉 尖 


期 心肌 病史 目前 心 功能 正常 





征 , 有 并 发 症 的 主动 脉 缩 窄 , 重 度 主动 脉 鸭 或 二 尖 准 狭 守 


低 危 ”小 的 左 向 右 分 流 如 房 缺 、 

人 Ra 无 明显 反 访 的 一 尖 捧 悦 王 
中 危 ”大 的 左 让 

无 并 发 症 的 Re 

狭 窗 , 中 重度 左 心 功能 减退 ,陈旧 性 ， 心肌 梗死 ， 围 生 
高 危 ”肺动脉 高 压 ,主动 肪 根部 受 些 ( 羡 40mm) 的 马 方 综合 

人 工 准 膜 血栓 





突 发 致命 的 心律 失常 


区 成 . 左 心室 射 血 分 数 <35%% , 心 功能 亚 一 级 ， 转生 期 心肌 病史 且 心 功能 减退 ,急性 心肌 梗死 ， 


一 一- 


染 ,纠正 各 种 影响 心 功能 的 
寺 养 , 低 钠 饮 食 ， 





质 防 
青 绪 激动 ;加 强 营 


(2) 减轻 心脏 负担: 
因素 ,避免 过 度 劳 累 , 防 止 ; 
导 免 体重 过 度 增加 。 





(03) 心 万 襄 蜀 的 处 理 :与 一 般 的 心力 误 疯 处 理 原则 相 
差 , 应 注意 洋 地 黄 用 量 ， 


位 华 妇 对 洋 地 黄 的 羡 
ACEI 和 ARB 属 禁用 。 虽然 某 些 药物 对 胎儿 可 能 有 危害 ， 


但 应 以 鳍 妇 的 安全 作为 选择 的 月 的 。 
:所 有 抗 心 律 


3 3 个 上 




















失常 药物 均 应 默认 为 
风险 最 大 ,此 期 应 尽 直 
响 胎 儿 的 生 长 发 育 . 还 可 能 对 上 胎 
应 全 面 评价 妊娠 期 心律 失常 ,个 
正 心 及 性 病因 ,只 对 持续 性 有 着 
学 改变 或 化 命 性 才 给 予 抗 
-性 心动 ; 2 
激 , 其 次 为 静脉 使 用 腺 施 


对 胎 a 
悦 免 ,起 后 3 个 月 可 能 
儿 产 生 答 心律 失常 作用 
体 化 用 药 ， 
























神经 刺 对 血 流 有 
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者 ,首选 电 复 律 。 对 室 速 患 者 ,如 有 临床 指 征 ,建议 在 怀 节 
前 植 和 ICD, 也 可 在 怀孕 的 任何 时 候 植 入。 对 持续 性 血 流 
动力 学 稳定 速 患者 ,首选 考虑 电 复 律 。 妊 垦 
期 抗 心律 失常 药物 安全 性 评价 见 表 16-21-2。 

(5) 抗 凝 治 疗 ; 对 机 械 鸭 置换 、 血 栓 栓塞 及 慢性 心房 辣 
盐 的 妊娠 妇女 ,妊娠 期 的 华 法 林 抗 凝 治疗 应 进行 调整 
党 在 妊娠 头 三 个 月 可 改 用 低 分 子 肝素 每 日 2 次 皮下 注射 或 
普通 肝素 , 孚 13 一 35 周 仍 口服 华 法 林 , 孕 36 周到 分 娩 前 给 
了 低 分 子 肝素 或 普通 肝素 。 但 对 机 械 浴 患 者 ,有 学 者 认为 
妊娠 前 3 个 月 使 用 肝素 会 使 人工 锋 膜 血栓 形成 的 发 生 举 增 















加 ,市 华 法 林 每 天 二 5mg 时 对 胎儿 的 致 畏 率 非常 低 。 告 知 
香 如 各 种 抗 凝 方法 的 优 劣 。 
(6) 高 血压 的 处 理 ; 姑 绑 其 加 的 让 血压 可 能 与 妊娠 无 
天 ,如 原 发 i 病 、 嗜 铬 细胞 瘤 A ; 





也 可 能 是 妊 九 的 并 发 症 。 妊 娠 期 高 血 压 的 诊断 标准 是 自作 





第 二 十 一 章 “心血 管 病 与 妊娠 


表 16-21-2 ”妊娠 期 抗 心 律 失常 药物 的 应 用 及 评价 








药物 给 药 途径 临床 应 用 评价 及 FDA 孕期 分 级 
洋 地 黄 口服 .更 脉 注射 阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 \ 控 制 慢性 心房 ”孕期 使 用 是 安全 的 .但 可 能 出 生 低 体重 


妆 动 和 扑 动 的 心室 率 


双 异 丙 比 胺 ”口服 


普罗 帕 酮 口服 、 蓄 脉 注射 


房 性 和 室 性 快速 心律 失常 
终止 和 预防 室 上 和 室 性 1 




















B 受 体 阻 断 药 “口服 . 削 脉 注射 ”终止 和 预防 房 性 
控制 房 颜 的 心 
茶 妥 英 钠 
维 拉 帕 米 
的 心室 率 
利多 卡 因 。 ”前 脉 注 身 








阵 发 性 室 上 性 心动 过 速 、 控 制 心房 冶 动 


速 心 律 失常 , 洋 地 黄 中 毒 所 致 室 





儿 ; 当 同时 用 奎 尼 丁 或 维 拉 帕 米 ( 异 捕 
定 ) 等 时 应 调整 剂量 。C 


可 致 子宫 收缩 。C 

末 发 现 动物 的 致 畸 , 但 人 类 资料 有 限 。C 
长 期 给 药 可 致 胎儿 子宫 内 生长 迟缓 、 出 
生 时 低 血 糖 、 高 胆 红 素 血 症 。C 

致 胎儿 旺 形 的 危险 性 高 。C 

快速 静脉 内 注射 偶 可 引起 母亲 低 血 压 
或 胎儿 窒 迫 。C 

密切 监测 血 药 浓度 下 妊娠 期 应 用 是 安 
全 的 ,中 毒剂 晤 和 胎儿 酸 中 竹 可 抑制 新 
生 儿 中 枢 神 经 系统 和 心血 管 系统 。C 







速 心律 失常 




















C: 动 物 实验 研究 证 明 对 胎儿 有 不 良 反应 ,但 在 划 妇 中 尚 无 临床 对 照 研究 证 实 。 孕 产妇 用 药 需 要 权衡 利弊 .在 利 大 于 浆 时 方 能 应 用 


er 


宇 140/90mmlg, 血 奈 宇 160/110mmHeg 为 重度 奸 娠 期 高 
血压 。 按 病程 分 为 :妊娠 合并 慢性 高 血压 :孕前 或 
周 前 出 现 的 高 血压 ;@O 好 和 
产后 42 天 内 缓 角 


















限 盐 , 富 钾 饮 食 . 适 
:有 效 安全 的 治疗 措施 ,是 
为 选择 及 用 药 时 间 长 短 取 决 于 血压 秆 













10mmHg 为 立即 住院 治疗 的 指 征 , 月 标 是 再 
去 140/90mmHg。 申 其 多 巴 是 最 安全 的 药物 , 当 子 病 前 其 
患者 出 现 肺 水 种 时 ,推荐 静脉 应 用 硝酸 甘油 。 媳 媒 期 间 林 
日 ACEI 或 ARB。 











2. 分 娆 期 处 理 “一般 认为 低 风 险 心 功能 NYHATI 一 
J 级 元 产科 并 多 道 分 娩 , 心 功能 下 级 以 上 或 心 





功能 工 一 开 级 但 合并 产科 问题 者 为 削 富 产 术 的 指 征 。 第 一 
产程 吸 氧 并 适当 选择 镇 静止 痛 剂 .有 心力 赛 测 先兆 时 .可 静 
; 射 毛 花 葵 历 。 第 二 产程 避免 过 度 屏 气 . 同 时 考虑 会 阴 
侧切 及 产 外 助 产 缩短 产程 .胎儿 绚 出 后 立即 给 产 刀 服部 沙 
谎 加 压 和 多 头 带 包扎 . 防 腹 压 又 减 击发 生 心 里 
防止 出 血 ,出 血 过 多 者 可 注射 催产 索 
城 不 宜人 使用。 临产 后 常规 应 用 抗 生 引 
及 细菌 性 心 内 膜 炎 。 

3. 产 福 期 处 理 ”产后 五 严 密 观 察 . 理 期 使 用 抗 注 剂 
者 产后 易 发 生 大 出 年 :应 密切 观察 阴道 出 血 基 及 宫 底 高 度 、 






























产后 24 小 时 后 确认 子宫 收缩 好 ,无 明显 出 血 者 再 恢复 使 用 
抗 凝 剂 。 产 程 开始 至 产后 3~5 天 .常规 使 用 抗生素 , 顶 防 
感染 性 心 内 膜 炎 。 心 功能 王 级 以 上 者 劝 止 哺乳 。 不 宜 再 次 
妊娠 者 应 劝 作 绝育 手术 。 


【妊娠 合并 心脏 病 的 特殊 问题 】 

(一 ) 心脏 手术 与 妊娠 ”适合 手术 治疗 的 心脏 病 患 者 ， 
一 般 都 在 孕前 手术 治疗 ,妊娠 期 心脏 手术 少见 。 妊 娠 期 手 
术 一 般 不 增加 孕妇 危险 ,但 胎儿 病死 率 高 达 20 中 , 故 只 适 
合 经 内 科 治 疗 无 效 且 威胁 母亲 生命 又 不 能 中 止 妊 娠 的 患 
者 。 各 免 在 昔 12 周 内 进行 手术 ,车 心 功能 不 堪 妊 娠 重负 ， 
宜 先行 人 工 流产 中 止 妊 娠 。 妊 媒 中 、 晚 期 需 行 手 术 时 ,车 为 
不 震 体 外 循环 的 简单 手术 ,对 母 儿 影响 小 .可 以 在 任何 时 间 


























进行 而 不 震中 止 奸 娠 。 对 需 在 体外 循环 下 进行 的 较 复 杂 手 
术 : 应 尽量 争取 竺 胎儿 成 涩 时 .心脏 手术 和 前 宫 产 术 一 起 
进行 。 

(二 ) 驼背 合并 妊娠 ”驼背 趾 者 并 柱 3 
及 血管 被 撞 压 敏 心 蜗 功能 障碍 。 媒 娠 后 子宫 增 大 宫 底 升 





高 :心脏 负担 加 重 . 利 妇 可 出 现 呼 吸 困 难 、 发 级 、 心 怪 、 血 床 
升 高 ,处 理 不 及 时 可 并 发 心 功能 障碍 .导致 节 妇 和 胎儿 死 
亡 : 严 重 胸廓 畸形 肺 活 旺 小 于 1000ml, 心肺 功能 不 良 才 .不 
宜 妊娠 。 允 彰 妇女 妊娠 后 应 加 强 监 护 。 姓 娠 由 
控制 呼吸 道 感 染 . 纠 正 缺 氧 . 可 给 予 低 浓度 、 低 流 重 
氧 。 心 力 展 痪 时 给 对 毛 花 旧 元 或 所 服 地 高 章 . 同 时 应 用 利 
- 般 在 怀孕 36~37 周 终止 媳 娠 , 选 产 为 好 、 
术 后 要 严格 控制 输液 旺 . 少 于 1000ml qd 预防 肺 水 肿 . 栖 用 
对 呼吸 功能 有 抽 制 作用 的 镇 痛 药 ,如 路 备 喧 ( 座 冷 丁 )， 幅 
类 患者 人 不宜 再 次 娃 媒 、 
(三 ) 心脏 移植 后 的 妊娠 ”心脏 移 罕 术 后 娃 娠 的 菜 如 | 
应 定期 监测 请 妇 应 中 免疫 抑制 剂 环 雹 索 的 深度 ,维持 前 

















尿 药 。 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


意 排 异 症状 的 出 现 和 防治 ;如 可 
) 能 , 作 心 肌 活 检 , 以 排除 排 异 的 可 能 。 一 项 对 30 例 心脏 移 
人 | 植 术 后 妊娠 孕妇 的 调查 表明 所 有 患者 均 耐 受 孕期 血 流动 力 

学 的 改变 ,但 母亲 的 并 发 症 发 生 没有 发 生 胎 儿 死 亡 ， 
但 20 玻 胎儿 生长 迟缓 ,40 吧 早产 ,没有 发 现 先天 性 畸形 的 
新 生 儿 ,这 提示 免疫 抑制 剂 可 能 设 有 和 致 畸 作 用 。 但 必须 告 
诉 家 属 和 患者 心脏 移植 患者 产后 可 能 会 缩短 寿命 。 





[A 50 一 150mg/ml 水 平 . 注 


f 





















【转生 期 心肌 病 】 


玮 生 期 心肌 病 (peripartum cardiomyopathy,PPCM) 指 


在 媳 娠 末 1 个 月 至 产后 5 个 月 间 发 生 的 伴 左 心室 收缩 功能 
障碍 的 心肌 病 , 引 起 心力 衰竭 症状 和 体征 ,妊娠 前 无 器 质 性 


心脏 病史 ,是 一 种 独立 的 疾病 ,发 病 机 制 不 清 。 发 病 距 分 娩 
时 间 越 近 , 病 情 越 重 。 临 床 表现 差异 很 大 。 轻 者 仅 有 乏力 、 
运动 耐力 下 降 、 劳 累 后 呼吸 困难 等 , 重 者 可 出 现 呼吸 困难 、 
咯血 , 肝 大 水肿 等 典型 心力 衰竭 症状 .也 可 出 现 心律 失常 、 
体循环 或 肺 循环 栓塞 的 体征 。 心 电 图 无 特异 性 表现 ;X 线 
检查 为 心脏 扩大 、 肺 浴血 ;超声 心动 图 为 扩张 型 心肌 病 的 
表现 。 发 病 两 周 后 血清 肌 钙 蛋白 工 可 呈 阳 性 ,敏感 性 
54.9%、 特 异性 90. 9%, 发 病 后 连续 6 个 月 随访 发 现 肌 钉 
蛋白 工 水 平 与 左 心室 功能 受 损 E 

诊断 标准 :既往 无 器 质 
及 产后 5 个 月 内 ,无 任何 原因 
re em 心 衰 表 现 ;G@ 




















至, 呼吸 困 
Ne 可 见 





到 er re 
~ ; 肖 壮 竭 疏 可 给 予 洋 地 黄 ` 利 屎 药 和 血管 扩张 剂 。 在 
及 腓 茶 呀 哄 被 认为 是 实 全 的 。ACE 抑制 剂 和 
ARB 在 妊娠 期 禁用 ,但 分 娩 后 却 是 主要 的 药物 ,动物 研究 


已 





第 一 节 ”多 发 性 大 动脉 类 


多 发 性 大 动脉 炎 CTakayasu arteritis, TAN) 是 -种 点 内 


可 造成 血管 腔 
成 . 本 病 曾 有 多 种 命名 , 因 上 其 在 


表明 螺 内 酯 对 孕妇 不 安全 。 无 禁忌 证 时 .应 选用 选 
受 体 阻 断 药 ,如 美 托 洛 尔 ` 阿 蔡 洛 尔 不 推荐 使 用 。 洗 
效 欠 佳 者 ,可 用 非 洋 地 黄 类 正 性 肌 力 药 多 巴 胺 、 左 重 西 坦 。 
经 积极 抗 心 衰 治疗 病情 无 明显 改善 ,考虑 免疫 抑制 剂 治疗 
给 予 地 塞 米 松 或 泌 尼 松 ;静脉 应 用 免疫 球 蛋 白 可 能 有 益 。 
央 PPCM 有 较 高 的 生 囊 率 , 对 左 心室 射 下 分 数 二 35% 
者 建议 低 分 子 肝素 了 。 有 报道 
在 德国 PPCM 患者 给 予 澳 隐 人 功能 得 到 明 
显 改 善 ,目前 在 海地 和 南非 正在 进行 省 隐 亭 用 于 PPCM 患 
者 的 随机 临床 试验 。 上 述 治疗 无 效 者 建议 心脏 移植 。 重 症 
者 积极 控制 心 训 后 终止 妊娠 。50%% 患 者 心脏 可 完全 恢复 至 
正常 ,发 病 6 个 月 后 仍 不 能 恢复 正常 者 预后 不 民 , 凡 遗留 
心脏 扩大 \ 左 心室 功能 不 能 恢复 者 ,避免 再 次 妊娠 ,并 Pe 
施 心 力 衰 竭 的 长 期 标准 治疗 。 


参考 文献 
1. 刘 力 生 , 吴 兆 苏 , 朱 占 良 ,等 . 中 国 高 血压 防治 指南 (2010 年 
修订 版 ). 北京 :人 民 卫 生出 版 社 ,2012. 


2. Moghbeli N, PareE, Webb G. Practical assessment of ma 

















































tcrnal cardiovascular risk inpregnancy. Congenit Heart Dis, 2008.3 
(5):308-316. 

3，Pyatt JR, Dubey G. Peripartum cardiomyopathy: current 
understanding, comprehensive management review and new devel- 
opments' Postgrad Med ] ,2011,87(1023) :34-39. 

4. Hu CL,Li YB,Zou YG,ct al. Troponin T measurement can 
predict persistent left ventricular dysfunction in peripartum cardio- 
myopathy. Heart,2007.93:488-490. 

5. Task Force on The Management of Cardiovascular Discase 
During Pregnancy of the European Socicty of Cardiology. ESC 
guidelines on the management of cardiovascular discascs during 


pregnancy. Eur Heart J,2011,32(24) :3147-3197. 






少数 可 引起 扩张 或 动脉 疯 形 
1908 年 由 Tak: 
-上 股 称 之 为 I 


祷 雌 至 闭塞 


asu( 痪 








安 ) 首 次 报道 ,国外 文献 akayasu( 商 安 








炎 。 由 于 受累 动脉 的 不 同 而 产生 不 同 的 临床 类 型 ,通常 所 
称 的 “无 脉 病 ”(pulseless disease)， te 
动脉 受 桌 导致 上 肢 脉 搏 不 能 触及 。 


【发 病情 况 】 

本 病 以 青少年 多 见 ,发 病 年 有 侈 在 5 一 40 四 30 岁 
内 占 70%, 女 性 的 患 病 率 7 8 Ly en 
发 条 在 20 岁 左右 ,男性 没有 发 病 高 
女性 居多 , 肾 动脉 型 男女 比例 相仿 。 











【病因 和 发 病 机 制 】 
本 病 的 病因 和 发 病 机 制 尚 不 明确 ,可 能 与 下 列 因 素 有 
关 :@ 自 人 





er 浊 关 ,类 风 浊 关 节 关 红斑 艰 旋 和 下 动用 
等 。 在 患者 血液 中 wy 球 蛋白 和 免疫 球 蛋 自 G.M 增 高, 搞 
主动 脉 壁 抗体 阴性 ,急性 期 血 中 可 发 现 Coombs 抗体 和 类 
风湿 因子 阳性 ,都 提示 本 病 可 能 属于 i 
@@ 进 传 因素 了 



















衡 :路 激素 水 平 高 与 本 病 发 病 有 关 。 有 实验 证 公 
血 症 通过 一 氧化 氮 介 质 介 导 机 制 .引起 血 流动 力学 忒 
列 变 化 :是 多 发 性 大 动脉 炎 血 管 重 构 的 重要 因素 之 








中 














第 二 十 二 章 ”周围 血管 疾病 








管 辟 成 分 改变 ,最 终 将 造成 动脉 狭窄 . 阻 寨 或 动脉 瘤 形成 。 


【病理 】 
_ 桨 下 的 血管 时 


连 , 管 


织 粘连 ， 

















多 节 段 性 之 间 的 动脉 壁 
局 部 动脉 瘤 形 成 、 狭 窗 后 扩张 和 钙化 。 因 受累 的 动脉 不 同 
有 :@D 头 臂 动脉 型 :受累 动脉 为 主动 脉 弓 发 出 的 
脉 , 由 锁骨 下 动脉 伸展 至 椎 动脉 开口 处 :@ 移 腹 
受累 动脉 为 降 主 动脉 和 腹 主 动脉 . 常 波及 到 肾 动 脉 、 骼 
等 处 ;病变 形成 的 过 程 中 ,同时 有 相应 动脉 的 侧 支 循环 出 
现 ; 困 此 外 ,冠状 动脉 也 可 受累 ,典型 表现 为 在 开口 处 及 其 
近 端 局 限 性 病变 ; 左 , 右 和 冠状 动脉 可 同时 受累 ,但 很 少 为 弥 
漫 性 冠状 动脉 炎 ;@@ 近 来 发 现 肺动脉 受累 也 不 少 (图 16-22- 
ls 























头 辟 动脉 型 胸 腹 主动 脉 型 冠状 动脉 受 崇 型 肺动脉 受 案 型 
图 16-22-1 多 发 性 大 动脉 炎 
发、 出 汗 、 巷 白 、 消 疫 等 。 可 能 伴 有 关 季 炎 
Wo 合 征 表 现 和 脾 大 
主要 是 (二 ) 局 部 症状 的 床 根据 受 崇 血管 的 不 同 可 站 为 







震 或 完全 


症状 ,根据 ep br 重 程度 不同 的 影响， 





【临床 pal 
县 性 复发 性 病程 , 亦 偶 有 自行 缓解 者 。 撕 
吕 中 吊 医 完 171 例 的 统计 . 平 
年 ,最 短 考 1 个 月 ,最 长 者 者 达 20 年 。 
(一 ) 全 身 性 症状 ”在 动脉 炎 活 动 期 中 出 现 . 有 发 热 、 






五 型 。 

1. 头 臂 动脉 型 即 上 层 无 脉 型 , 占 23 呈 一 33. 3 

(1) 症状 :由 上 歧 , 头 、 眼 缺 血 所 产生 。、 工 作 时 et 
疲劳 .并 有 疼痛 、 发 三 或 i 省 i 
脉 腑 动脉 或 肪 动脉 蛆 塞 所 致 . 常 和 

动脉 ,无 名 动脉 狂 












让 证” 

可 出 现 头 面部 或 暗部 
嚼 激动 , 有 | 
-过 性 腿 前 发 






记忆 态 减 退 、 另 对 成 、 视 力 减 退 和 - 








第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


| 者 可 有 精神 失常 、 抽 撞 、 偏 次 和 昏迷 。 

| (2) 体征 : 单 侧 或 双 侧 赔 、 眩 、 腋 、 颈 或 矣 等 的 动脉 搏动 
减弱 或 消失 。 上 歧 血 压 测 不 出 或 明显 减低 ,或 两 辟 收 缩 压 
持续 相差 和 >20mmHg, 下 肢 血 庄 正常 或 增高 。 但 很 少 有 上 
肢 了 肌肉 萎缩 。43 站 一 51. 5 中 的 患者 两 侧 颈 部 、 锁 骨 上 和 胸 
锁 乳 突 肌 外 的 三 角 区 有 连续 性 杂音 或 收缩 期 杂音 ( 便 支 循 
环 血 管 杂 音 ) 。 

2. 胸 腹 主动 脉 型 ” 即 下 肢 无 脉 症 型 , 约 占 19. 3%。 

(1) 症状 : 缺 血 产生 下 肢 麻木 疼痛 、 发 凉 感觉 , 易 疲 
劳 .并 可 有 间 吹 性 跋 行 。 上 歧 血 压 持 续 增 高 者 可 有 高 血压 ， 

(2) 体征 :下 肢 从 股 动脉 开始 ,可 有 一 侧 或 两 侧 动 脉 捕 
动 减弱 或 消失 , 血 计 测 不 出 或 明显 降低 ,上 上 肢 血压 增高 。 
部 或 肾 区 可 听 到 收缩 期 杂音 。 肩 肢 骨 附近 、 两 肩 腥 间 、 和 胸部 
或 胸骨 旁 ,可 听 到 连续 性 或 收缩 期 杂音 。 

3， 肾 动脉 型 ” 约 占 15. 8%。 

(1) 症状 :单独 累及 一 侧 或 两 侧 肾 动 脉 , 均 可 有 持续 、 
严重 而 顽固 的 高 血压 。 

(2) 体征 :四 肢 血压 均 明显 增高 ,可 有 左 心 室 增 大 或 左 
心室 衰竭 的 体征 。 上 腹部 或 痛 区 可 听 到 收缩 期 杂音 。 

4. 肺动脉 型 ” 有 人 报道 本 病 中 肺动脉 受 %~ 
50%。 病 变 一 般 累 及 大 和 中 等 大 小 的 肺动脉 。 约 63% 有 
右 心室 劳损 ,5 吧 可 伴 有 胸水 。72 兴 有 肺动脉 
音 亢进 .收缩 中 期 杂音 及 收缩 喷射 音 等 体征 。 

5. 混合 型 ” 约 占 31. 6 中 一 41. 5%。 上 患者 同时 患 上 述 
四 型 中 两 型 或 两 型 以 上 的 病变 。 其 症状 或 体征 则 随 受累 血 
管 的 不 同 而 异 。 在 复旦 大 学 附 居中 山 医 院 366 例 临 床 资 料 
中 ,混合 型 101 例 , 其 中 49 例 同 时 崇 及 肾 动 脉 。 

此 外 ,本 病 累及 冠状 动脉 时 可 产生 心绞痛 或 心肌 梗死 。 
早 在 1951 年 Frovig 首先 报道 本 病 引 起 的 冠状 动脉 狭 窑 
1977 年 Lupi 报道 在 107 例 多 发 性 大 动脉 炎 中 ,16 例 
状 动脉 狭窄 ,其 中 8 例 有 心绞痛 症状 。 





























































【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 “在 星期 动脉 炎 活 动 阶段 ,红细胞 沉降 
率 (ESR) 增 快 . 抗 链球 菌 海 血 达 "0 泣 度 和 人 反应 熏 白 
(CRP) 活 性 增高 ,白细胞 计数 二 多、 贫血。 测定 纤维 蛋白 原 
的 变化 和 纤维 绰 白 的 活性 ,有 助 于 发 现 高 北 状 态 。 有 些 患 
者 球 香 白 ,IgG、JgA.C3.C1 升 商 HHLA-B52、B39 阳性 。 

(二 ) 眼底 检查 ”在 头 和 辟 切 脉 型 中 可 见 视 乳 头 爸 白 、 视 
六、 视网膜 动静 脉 不 同 程 度 的 扩张 和 相 王 吻合 .末梢 






























(三 ) 心电图 检查 韭 特异 性 ,在 胸 腹 主 动脉 型 和 肾 动 
防 型 中 可 见 左 心室 肥大 或 伴 有 劳 换 ， 肺 动脉 型 可 见 有 心室 
凤 廊 损 
(四 ) 针线 检查 ”在 胸 腹 主 动脉 志和 暴动 脉 型 的 胸 片 
下 可 昂 左 心 究 增 大 ,肺动脉 型 可 殉 肺 野外 周 纹理 减少 . 肺 动 


























0.30 


脉 圆锥 突出 和 右 心 室 增 大 。 

(五 ) 彩色 多 普 勒 超声 检查 ”可 无 创 地 测定 病变 动脉 
及 其 远 端 动脉 搏动 强度 、 血 流 , 以 及 管 径 各 管 壁 的 厚度 、 有 
无 动脉 痛 形 成 等 。 

(六 ) 螺旋 CT 血管 造影 (CTA) 可 无 创 地 显示 升 主动 
脉 降 主动 脉 及 其 分 支 的 各 种 腔 内 病变 (包括 \、 闭 塞 、 扩 
张 及 动脉 瘤 ) ,也 可 以 显示 肾 动 脉 肺 动脉 以 及 冠状 动脉 的 
狭窄 等 病变 。 

(七 ) 磁 共 振 血 管 造影 (MRA) 本 法 可 无 创 地 观察 到 
受累 的 升 主动 脉 、 主 动脉 号 和 胸 腹 主动 脉 及 其 分 支 的 病变 。 
这 一 技术 使 机 体 组 织 显 像 发 展 到 解剖 学 、 组 织 生 物化 学 和 
物理 学 特性 变化 相 结 合 的 高 度 ,使 得 许多 早期 病变 的 检 出 
成 为 可 能 。 从 造影 剂 方面 综合 比较 ,MRA 较 CTA 更 为 安 
全 ,尤其 是 有 肾 动 脉 狭 窗 、 肾 功能 有 损害 的 患者 ,对 于 乡 浊 
位 血管 显 像 也 更 倾向 于 使 用 MRA。 

( 八 ) 数字 减 影 血管 造影 (DSA) ”应 用 计算 机 技术 , 探 
测 注 射 造影 剂 前 后 所 得 影像 差别 ,消除 与 血管 图 像 无 关 的 
影像 单独 显示 血管 图 像 ,目前 已 经 运用 于 各 种 血管 造影 。 
与 传统 的 动脉 造影 相 比 ,图 像 更 清晰 ,造影 剂 用 是 少 ,对 肾 
功能 损害 小 的 优点 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 病史 以 及 特殊 的 体征 。 凡 青年 女性 有 下 列 一 项 或 
一 项 以 上 表现 者 ,应 考虑 本 病 诊 断 ， 

1 上 肢 和 (或 ?下肢 . 单 侧 或 双 侧 的 肢体 出 现 缺 血 钙 
状 , 伴 有 患 收 动脉 掩 动 的 减弱 或 消失 , 血压 降低 或 不 能 测 
出 ,两 上 上 肢 血压 差 二 10ommHg 者 。 

2 脑 部 缺 血 症 状 , 伴 有 一 侧 或 两 侧 颈 动脉 搏动 减弱 或 
消失 ,以 及 颈 部 或 锁骨 FE、 下 区 有 血管 杂音 者 。 

j 续 ,严重 而 项 固 的 高 血压 伴 有 上 腹部 或 肾 区 2 级 
以 上 高 调 血 管 杂音 者 。 

4 上 上 肢 脉 搏 消失 伴 有 视力 减退 和 眼底 改变 者 。 

5 肺动脉 洗 区 、 腋 部 和 背部 有 收缩 期 杂音 ,华师 动脉 
高 庄 者 。 

应 选用 辅助 检查 特别 是 无 创 | 
步 确诊 。 本 病 需 与 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 :动脉 粥 样 硬 
化 .主动 脉 先 天 性 咕 形 (如 * 不 典型 先天 性 主动 脉 缩 窄 ”) ,网 
廓 出 口 综合 征 、 创 伤 或 主动 脉 受 压 等 鉴别 。 

治疗 】 

本 病 病因 未 明 , 目前 的 治疗 仍 以 对 症 治疗 为 主 .可 根据 
病情 不 同 ,采用 相应 的 治疗 方法 。 

(一 ) 活动 期 治疗 ”名 在 本 病 炎 症 活动 阶段 全 身 症状 
明显 时 ,用 肾上腺 皮质 激素 治疗 ,可 控制 炎症 、 改 
六 .初始 剂 世 一 般 为 泌 尼 松 20 一 30mg'd, 如 果 
治疗 两 周 后 临床 症状 没有 好 转 、 实 验 室 数 据 也 没有 改善 ,可 
以 增加 剂 晤 .每 西周 增加 5mg/d。 在 使 用 糖 皮质 激素 基础 

























有 创 性 血管 造影 进 一 

























上 还 可 加 用 免疫 抑制 剂 ,如 甲 氨 中 叭 (MTX)、 环 磷 酰 胺 
(CY) 、 麦 考 酚 栈 (MMF) 等 进一步 改善 症状 , 抗 肿瘤 坏死 因 
子 aCTNF-a) 药 物 如 依 那 西 普 、 英 夫 利 音 单 抗 等 对 于 改善 症 
状 控制 病情 发 展 有 效 ;: 四 血管 扩张 药物 :在 控制 炎症 基础 
上 , 辅 以 血管 扩张 药物 有 助 于 改善 缺 血 症状 ;@ 近 年 的 研究 
认为 本 病 患者 存在 高 凝 状 态 ,降低 血液 黏稠 度 药物 如 低 分 















子 右 旋 糖 村、 中 药 丹 参 都 有 一 定 的 治疗 作用 ;@ 抗 血小板 聚 
集 药 物 , 双 喀 达 莫 、 肠 溶 阿司匹林 等 可 以 用 作 畏 助 治疗 。 


(二 ) 稳定 期 治疗 

1. 血管 扩张 药物 选用 ”目的 是 改善 脑 . 肾 等 主要 脏 器 
缺 血 症 状 ,控制 顽固 性 高 血压 。 如 妥 拉 苏 林 ,25mg 每 日 3 
次 ;地 巴 唑 , 100ml 每 日 3 次 ;已 酮 可 可 碱 ,常用 剂量 为 
400mg, 分 3~4 次。 此 外 血管 紧张 素 酶 抑制 剂 也 可 以 应 用 ， 
如 卡 托 普 利 ,10mg 每 日 3 次 , 培 唆 普 利 ,4mg 每 日 1 次 等 。 

2. 抗 血小板 聚集 药物 “参见 本 篇 第 七 章 * 动 脉 粥 样 硬 
多 

3. 低 分 子 右 旋 糖 酥 (分 子 量 2 万 一 4 万 ) 500ml 或 加 
人 丹参 8 一 10 支 静 滴 ,1 一 2 次 /日 ,10 一 15 天 为 一 个 疗程 。 

{ 三 ) 手术 治疗 ”适用 在 慢性 期 ,没有 应 用 或 已 停 用 糖 
皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 治疗 ,病情 黎 年 至 一 年 而 病变 
局 限 的 患者 ;有 严重 脑 、 ,肢体 缺 血 ,影响 功能 但 脏 器 功能 
药物 治疗 无 效 者 ， 
入 药物 治疗 ， 着 访 ESR 达 30mm/h 
和 CRP<1. ls 才 可 以 手术 。 主 要 的 手术 方式 有 血管 
旁 路 移植 术 , 一 侧 痛 动脉 严重 狭 窗 导 致 肾 功能 受 损 者 ,可 行 
自体 肾 移 植 术 或 少 切 除 术 。 

(四 ) 经 皮 腔 内 血管 成 形 术 (PTA) ”可 用 于 颈 动脉 锁 
骨 下 动脉 、 习 动脉 . 骼 动脉 和 股 动脉 狭窄 者 。 如 伴 以 支架 杆 

























































证 实 。 并 发 症 包括 穿刺 部 血肿 、 假 性 动脉 瘤 、 
性 血栓 形成 和 血 答 破 裂 等 。 


放 Ac 一 寺 厂 

第 二 节 

雷诺 综合 征 (Raynaudys syndrome) 以 往 称 为 省 诺 病 和 

错 诺 现象 ,是 血管 神经 功能 类 乱 所 引起 的 肢 端 小 动脉 痉挛 
性 疾病 ,以 阵 》 主要 是 手指 ) 对 称 的 间 艇 发 = 


发 绀 和 潮红 为 其 临 常 为 情绪 激动 和 受 寒 所 诱发 。 
本 病 于 1862 年 由 雷诺 首先 提出 故 名 。 

















【发 病情 况 】 

本 病 少见 ,多 发 生 于 女性 ,尤其 是 
例 为 1 : 10。 发 病征 龄 多 在 20 一 40 岁 
发 作 较 重 。 


神经 过 化 者 ,男女 比 
区 之 间 。 





〖 病 因 】 


病因 末 完 全 明 位 .可 能 与 下 列 因 素 有 关 :EDI 相 神经 系 








第 三 十 一 周围 血管 疾病 
统 功能 失调 ,使 交感 神经 功能 亢进 :@@ 血 液 循环 中 肾上腺 素 




















和 去 甲 肾 上 腺 素 含量 增高 :@@ 病 情 常 在 月 经 期 加 重 . 妊 娠 期 





减轻 ,因此 有 人 认为 与 内 分 泌 有 关 ;@ 轩 肢体 小 动脉 本 身 的 缺 ， 


陷 . 对 正常 生理 现象 表现 出 过 度 反 应 所 致 ;@ 肢 端 
寒冷 有 过 度 反 应 ;@ 遗 传 .部 分 患者 有 家 族 史 ; 中 免疫 和 和 结 
缔 组 织 病 , 如 硬 皮 病 .系统 性 红斑 狼疮 、 结 节 性 多 动脉 炎 、 皮 
和 乙 型 肝炎 抗原 所 致 的 血管 炎 、 药 物 所 

:等 ;@ 血 清 素 或 血栓 素 A， 
管 收缩 ;@ 阻 塞 性 动脉 病变 ,如 微 循环 
栓塞 ,闭塞 性 动脉 便 化 .血栓 闭 赛 性 脉 管 炎 等 ;四 其 他 :物理 


澳 小 动脉 对 

























因素 ,如 震动 性 损伤 .直接 的 动脉 创伤 .冻伤 等 ; 某 些 药物 所 
致 ,如 麦角 、 铅 、` 铣 、 砷 等 中 毒 ， A ES 

















断 药 、 细 胞 毒药 物 、. 避 的 因 
素 , 如 颈 肋 .前 斜 角 口 综合 
征 、 拐 杖 使 用 不 当 庄 迫 腑 部 、 管 、 





















-让 





周围 神经 炎 a 
As 





Ai 
:性 血红 和 蛋白 屎 等 。 其 他 ,如 
者 中 新 偏 头 痛 .24 欠 有 雷诺 综合 征 ， 
一 种 多 区 域 动脉 疗 挛 的 全 身 性 缺陷 ;也 
病 与 原 发 性 肺动脉 高 压 有 关 。 














有 报道 本 


【病理 】 
病变 初期 , 指 、 趾 动脉 无 显著 病理 变化 可 见 。 后 期 可 见 
动脉 内 膜 增 生 、 弹 力 膜 断裂 和 肌 层 增 厚 等 变化 ,使 小 动脉 管 
腔 狭小 、 血 流 减 少 。 少 数 患 者 最 后 可 有 血栓 形成 . 管 腔 P 
塞 , 华 有 局 部 组 织 的 车 养性 改 a 和 
疡 , 偶 有 坏死 。 根 据 指 动脉 的 病变 状况 ,本 征 可 分 为 梗阻 型 
(62.6%) 和 痉挛 型 (37.4%) 两 大 组 。 梗阻 型 有 明显 
指 动脉 梗阻 .多 由 a :疾病 和 动脉 粥 样 硬 tea 半 
性 动脉 炎 所 致 。 的 动脉 梗阻 , 故 室 记 
正常 血管 收缩 反应 就 足 


























I 
\ 指 动脉 梗阻 . 人 pi 引 动 脉 卜 


4 人 有 度 时 (18 一 20 CC) 才 引起 发 作 。 
常 的 肾上腺 素 能 受 体 改变 





型 有 时 
血小板 上 as he 明显 增 











加 .致使 血管 对 冷 刺激 的 敏感 性 增高 。 
【临床 表现 】 

起 病 缓慢 ,一般 在 受 蛮 后 .尤其 足 手 指 接触 低温 后 发 
作 , 故 冬季 多 发 。 发 作 时 于 指 里 色 变 上 白 . 继 而 发 绎 ,党 定 从 





伴 有 局 部 冷 ,三 、 








部 发 作 持 续 
皮肤 转 为 潮 疆 击 华 有 烧灼 、 韦 痛 
局 这 加 温 、 拯 擦 、 探 动 上肢 印 可 全 
和 是 于 对 称 .小指 和 无 笠 措 人 请 下 宛 


.拇指 因 血 供 较 让 祝 钨 不 受 时 .下 


LOSB 
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受累 者 少见 。 发 作 间 葡 期 , 除 手足 有 寒冷 感 外 无 其 他 
病程 一 般 进展 缓慢 , 约 1/3 患者 发 作 频繁 ,每 次 持续 可 
达 1 小 时 以 上 , 常 需 将 手足 ) 浸 入 温水 中 才能 缓解 ,个 别 病 


循环 系统 疾病 











情 严 重 的 患者 ,发 作 呈 持续 状态 ,间歇 期 几乎 消失 ,有 局 部 
组 织 营养 性 变化 ,如 皮肤 萎缩 或 增 厚 ,指甲 呈 纵 向 弯曲 畸 





形 , 指 垫 消瘦 ,末节 指骨 脱 钙 , 指 尖 溃 疡 坏 痊 。 
最 常见 的 为 只 有 两 手 受累 ,有 时 可 有 两 手 和 两 足 均 受 
办。 指 ( 趾 ) 受 累 最 严重 的 部 分 是 最 远 端 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 激发 试验 ”Q@ 冷 水 试验 :将 指 ( 趾 ) 浸 于 4C 左 右 
的 冷水 中 1 分 钟 ,可 诱发 上 述 典 型 改作 ;@ 握 拳 试验 :两 手 
握拳 1. 5 分 钟 后 ,在 弯曲 状态 下 松 开 手指 .也 可 出 现 上 述 
变化 。 

(二 ) 指 动脉 压力 测定 ”用 光电 容积 描记 仪 (PPG) 测 
定 指 动脉 压力 同 指 动 脉 造 影 一 样 精确 。 如 指 动脉 压低 于 及 
动脉 压 40mmHg 以 上 , 则 指示 为 梗阻 型 。 

(三 ) 指 温 与 指 动脉 压 关系 测定 ”正常 时 : 随 着 温度 降 
低 只 有 轻 度 指 动脉 压 下 降 ;痉挛 型 : 当 温 度 降 到 触发 温度 时 
指 动脉 压 突然 下 降 ; 梗 阻 型 : 指 动脉 压 也 随 温度 下 降 而 乏 渐 
降低 ,但 在 常温 时 指 动脉 压 仍 明显 低 于 正常 。 

(四 ) 指 温 恢复 时 间 测 定 ” 浸 冰 水 20 秒 使 手指 受 冷 降 
温 后 , 指 温 恢复 正常 的 平均 时 间 为 15 分 钟 内 ,而 本 征 患者 
常 延长 至 20 分 钟 以 上 。 

(更 ) 指 动脉 造影 各 低温 ( 浸 冰 水 后 ) 指 动脉 造影 通 
过 作 上 上 肢 动 脉 造影 ,可 了 解 指 动 脉 情况 。 

(六 ) 其 他 ”血液 抗 核 抗 体 、 类 风湿 因子 、 免 疫 球 蛋 白 
电泳 补体 . 抗 DNA 抗体 、 冷 球 蛋白 以 及 Coombs 试验 


恰 查 。 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 
本 综合 征 的 诊断 主要 根据 典型 的 临床 表现 :@ 发 作 由 

完 淮 或 情绪 激动 所 诱发 :四 两 侧 对 称 性 发 作 :四 无 坏死 或 只 

有 很 小 的 指 (由) 端 皮肤 坏死 。 结 合 激发 

定 可 鉴别 疾 窑 型 和 梗阻 型 ; 通 X 
















手指 钙化 症 和 正常 


本 
针对 原 发 病 的 

负 斥 ,生物 反馈 和 和 于 术 旬 
(一 ) 药物 治疗 ”用 3 





1 钙 通 道 阻 断 药 。 双 所 吡啶 类 钙 通 道 阻 断 药 是 治疗 
履 的 药物 。D 确 从 地 平 对 偶尔 发 作者 可 在 接 









@ 非 洛 地 平 2. 5 一 10mgy/d; 轿 地 尔 硫 草 ( 对 心率 快 者 )30 一 
60mg,3 一 4 次 /日 。 

2. a 肾上腺 素 能 受 体 阻 断 药 ”@ 盐 酸 妥 拉 苏 林 25 一 
100mg,4 次 /日 ;@ 哌 唑 喀 1 一 5mg,3 次 /日 ; 也 可 用 特 拉 唑 


3. 硝酸 甘油 软 耕 局 部 使 用 。 


4. 前 列 腺 素 ， 可 静脉 给 药 ,如 PGE; 或 PGT ,前 者 剂 
量 为 10ng/(kg 。 min) , 静 滴 数 小 时 至 3 天 ;后 者 7. 5ng/ 
(kg .min) , 静 滴 5 小 时 ,1 次 / 周 , 共 3 次 。 

5, 其 他 ” 双 和 氨 麦 角 碱 ( 海 特 琴 )、 申 基 多 巴 、 利 血 平 、 三 
碳 甲 状 腺 原 氨 酸 、 胰 舒 血管 素 、B 组 胺 都 可 能 有 效 。 烟 酸 和 
器 票 磊 虽 是 扩 血 管 药 物 ,但 无 益处 。 药 物 一 般 口 服 给 予 . 必 
要 时 可 肌 注 或 静脉 给 药 ( 如 有 相应 制剂 。 

(二 ) 胶体 负 压 治疗 ”患者 取 坐 位 ,将 患 肢 置信 负 压 舱 

内 。 治 疗 压力 为 上 肢 - 65 一 - 100mmHg, 一 般 为 ~- 80mmHg; 
下 肢 - 80 一 - 130mmHg, 一 般 为 -= 100mmHg。1 次 /日 ,10 一 
15 分 钟 /次 ,10 一 20 次 为 一 个 疗程 ,平均 治疗 14 次 。 治 疗 
原理 为 负 压 使 肢体 血管 扩张 ,克服 了 血管 平滑 肌 的 收缩 ' 动 
脉 出 现 持续 扩张 。 
(三 ) 诱导 血管 扩张 疗法 “” 患 肢 及 全 身 暴 路 在 05 的 
环境 中 ,而 双手 浸泡 在 43C 的 热 水 中 ,每 次 治疗 10 分 
钟 。 冷 试验 结果 表明 ,治疗 后 肢 端 温度 平均 升 高 2.2C。 
其 机 制 为 通过 条 件 反射 ,使 患者 再 次 经 名 于 寒冷 环境 中 ,有 层 
端 血管 不 再 出 现 过 度 收缩 反应 。 

(四 ) 生物 反馈 疗法 “将 机 体 正常 情况 下 非 知 党 的 或 
难以 知觉 的 生物 信息 利用 专门 设备 进行 探查 、 放 大 .并 通过 
纪录 和 显示 系统 转变 成 信号 ,让 患者 感觉 到 这 些 功能 变化 ， 
从 而 使 其 能 把 自己 的 某 些 感觉 与 躯体 功能 联系 起 米 . 并 在 
某 种 程度 上 调节 这 种 功能 。 

(五 ) 手术 治疗 

1. 指 征 名 病 程 >3 年 ;@ 症 状 严重 ,影响 工作 和 生 
活 ;@) 药 物 治疗 无 效 ;免疫 学 检查 无 异常 发 现 。 

2. 方法 ”外 交感 神经 切除 术 : 上 肢 病变 可 考虑 施行 伟 
统 的 或 上 上 胸 交感 神经 切除 术 , 疗 效 40% 一 60 交 ， 
2 一 5 年 后 症状 可 复发 。 下 肢 病变 可 施行 量 交 感 神经 切除 
椒 ;名 党 和 指 动脉 周 肝 微 交感 神经 切除 术 。 


【预防 】 
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角 碱 .8 受 体 
使 用 起 








第 二 十 二 章 ”周围 血管 疾病 





季 注 意 保暖 ,可 人 饮 少 量 酒 。 避 免 不 必 要 的 情绪 。 ”如 下 肢 的 用 前 、 肥 后 . 足 背 和 踊 部 等 动脉 .严重 者 可 果 及 胭 、i 
get 积极 治疗 原 发 病 。 股 动脉 。 也 可 累及 上 胶 横 动脉 ` 尺 动脉 和 指 动脉 。 偶 有 累 “| 
及 内 脏 血 管 者 。 伴 行 的 静脉 可 同时 罕 及 。 肉 眼 可 见 动脉 菱 := ~ 


第 三 节 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 帝 变 硬 , 动 焉 有 pe en 血 生 


血栓 团 塞 性 脉 答 炎 (thromboangitis obliterans.TAO) , 正常 。 闪 灾 有 纺 下 可 出 动 及 从 内 到 外 腕 各 层 都 有 炎症 
又 称 为 Buerger 病 (Buerger disease) ,是 我 国 慢性 周围 血管 eine ty 站 组 异性 肉 
疾病 中 报 常见 的 病 种 。 这 是 一 种 周围 血管 的 慢性 闭塞 性 炎 胞 .中 性 粒 和 昌 议 : 桨 多 友和 车 和 有 基站 ,入 才 大 多 
疾病 , 伴 有 继 发 性 神经 改变 ,主要 发 生 于 四 肢 的 中 、 小 动 腔 内 血栓 形成 .血栓 内 可 有 微型 脓肿 形成 。 晚 期 .血栓 机 
脉 和 静脉 ,以 下 肢 尤 为 多 见 。 其 临床 特点 为 患 肢 缺 血 、 疼 化 ,中 层 收 缩 ,动脉 周转 广泛 纤维 化 .动脉 .静脉 和 神经 被 周 
痢 .间歇 性 路 行 .受累 动脉 捕 弱 或 消失 , 伴 有 游 走 性 血 围 的 致密 织 包 诺 . 形 成 坚 醒 索 条 。 静 脉 病变 与 动脉 
检 性 浅 表 注 脉 炎 , 严 重 者 有 肢 端 溃疡 相仿 。 受累 肢 体 可 因 局 部 营养 障碍 而 发 生 肌 肉 萎缩 、 骨 质 

草 松 `, 指 ( 趾 ) 甲 肥厚 ,皮肤 萎缩 .毛发 脱落 ,晚期 可 出 现 溃疡 

【发 病情 况 】 和 坏 痕 

本 病 多 发 生 于 中 .青年 男性 ,发 病 年 龄 在 20 一 40 岁 , 吓 
者 绝 大 多 数 有 吸 灿 中 ,从 事 体力 劳动 者 居多 ,有 报道 认为 本 【临床 表现 】 






















































病 与 牙 周 病 有 一 - 定 关 联 。 虽 然 本 病 在 全 世界 范围 内 均 有 发 多 在 寒冷 季节 发 病 , 病 程 长 而 反复 .病变 常 从 下 肢 肢 端 

生 , 但 是 在 南 业 东亚 等 地 区 多 见 。 复 旦 大 学 附属 中 山 医院 ”开始 ,以 后 逐渐 向 足 部 和 小 腿 发 展 。 单 独 发 生 在 上 肢 者 较 

收治 的 261 例 中 男性 占 92%%, 女 性 仅 占 8%。 少见 .累及 脑 \ 肠 、 心 、 肾 等 部 位 者 更 少见 。 本 病 按 发 展 过 程 
在 临床 上 可 分 为 三 期 。 

【病因 】 (一 ) 局 部 缺 血 其 


:四 吸烟 : 患 1. 症状 ”往往 在 
j 度 吸 发 小 和、 易 疲 劳 . 足 底 有 硬 胀 感 。 症状 
烟 又 可 使 病情 加 重 ;四 慢性 砷 中 毒 :在 亚洲 许多 砷 中 毒 高 危 。 逐渐 加 重 ,发 4 情 的 发 展 ,患者 在 : 
地 区 ,60% 以 上 外 周 动脉 疾病 可 能 是 由 于 血栓 闭塞 性 脉 管 。 也 出 现下 及 请， 足 部 拾 高 时 加 重 ， 下 重 时 减轻 。 下 - 肢 哲 商 
才 所 并 在 我 国 台湾 省 西南 地 区 . 黑 足 病 是 一 种 地 方 性 血 ”后 皮肤 苍白 ,下 垂 后 潮红 或 发 紫 。40 外 一 50%% 患 者 在 发 病 
: 脉 管 炎 , 明 显 与 饮用 含 砷 量 较 高 的 井 水 有 关 ;@ 内 前 期 或 病程 中 小 腿 或 足 部 可 反 复出 现 游 走 性 血栓 性 静 
者 中 男性 占 90% 以 上 , 且 都 在 肖 壮 年 时 期 发 。 脉 炎 。 
-性 发 病 少 且 病 情 轻 ,提示 性 激素 可 能 影响 本 病 的 发 2. 体征 加 患 肢 动脉 搏动 减弱 或 消失 。 @ 指 压 玉 试 
壬 体 免 疫 学 说 ;患者 血清 中 免疫 球 恒 自 G、 人 A 和 M 明 此 上庄 指 ( 趾 ) 端 后 部 皮肤 或 甲 床 毛 2 
千 , 而 补体 CH50 和 C3 明显 降低 ;患者 血清 和 病变 血 ”如 松 压 后 5 秒 皮 肤 或 甲 康信 时 从 白 玻 村 红色 a 及 人 
枕 动 脉 抗体 和 对 动脉 有 强烈 亲和力 的 免疫 复合 物 ， 。 血 不 足 ( 盖 2 秒 即 为 异常 )。@ 上 肢体 抬 高 试验 : 抬 高 肢体 (下 
传 因素 :1% 一 5% 患 者 中 有 家 族 。 肢 70 一 80 ,上肢 直 举 过 头 ) .持续 60 秒 。 如 存在 肢体 动脉 
病原 HLA-J-1-1、 HLA-B5、HIA 供血 不 是 . 则 皮肤 旦 苍白 ;下 冬 肢 体 后 . 皮 色 恢复 时 间 由 正 
BW54、HLA-BW52 和 HLA-A9 阳性 率 增高 ;@ 血 液 洲 回 党 的 10 一 20 各 延长 到 45 秒 以 旦 颜色 不 均 . 呈 盏 片 状 。 
性 增高 因素 :复旦 大 学 附属 中 山 医院 对 100 例 患者 检查 思 租 脉 充 僵 时 间 : 抬 高 中 天 室 、 声 陷 , 然 后 迅速 下 
二 5 笛 度 和 血 桨 黏稠 度 增 商 : 诗 , 反 克 存 Cbs een 浅 ee ly 延长 二 15 秒 ( 正 常 
动脉 供血 不 足 . 部 分 患 着 可 
畅 试验 阳性 CAllen 试 
四 有 过 着 的 横 动 | 


> 在 动脉 .来 检查 尽 动 脉 的 捞 

力度 .也 可 以 太 扎 尺 动 脉 检测 水 的 通畅 性 

: (二 ) 营养 障碍 期 8 Ri 

及 血管 神经 调节 障 得 使 血管 易 处 于 痊 这 i | 

栓 形 成 ,血管 闭塞 。 We vy 忠和 
: \ 池 , 体 动 消失 .但 尚未 出 现 肢 

5 或 坏 时 摊 阳 滞后 也 会 出 更 一 定 程 底 的 ) 度 温 


或 接触 凉水 后 , 觉 足 部 麻木 、 






本 病 病 因 还 不 明确 ,可 能 与 下 列 因 素 
者 中 吸烟 者 占 60%~~95%, 且 戒烟 可 使 病情 缓解 .1 





































管 中 有 
以 及 弹性 借 白 抗体 
史 ; 是 者 中 组 织 相 容 





过 


















管 炎 : 晚 近 有 人 提出 
y A ele ee 






































〖 病 理 】 


病变 主要 发 生 在 四 肢 血 管 .特别 是 下 上 肢 的 中 小 型 动脉 
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循环 系统 疾病 


DA (三 ) 坏死 期 “为 病情 晚期 , 患 肢 可 因 局 部 加 温 、 药 物 
j 名 刺激 、 拔 甲 、\ 损 伤 等 因素 发 生 溃 疡 或 坏 关 ,多 局 限 在 脚趾 或 
足 部 ,向 上 蔓延 累及 踩 关节 和 小 腿 者 很 少见 ,为 干 性 坏 冶 ， 
但 并 发 继 发 感染 可 变 为 湿性 坏 辣 。 当 患 肢 溃 烂 后 ,创面 可 
经 久 不 愈 :疼痛 更 剧 。 患 者 体力 日 训 、 骨 纳 减 退 .消瘦 无 力 ， 
可 伴 有 发 热 . 明 显 贫血 ,其 至 意识 模糊 ,但 发 生 败血症 者 很 
步 见 。 

按照 症状 的 轻重 ,本 病 可 以 按 Fontaine 法 分 级 : 工 级 
仅 有 皮肤 麻木 和 发 冷 的 感觉 ; [级 出 现 间 吹 性 跨行 ;了 级 患 
者 在 静 息 状态 下 患 肢 也 有 疼痛 感 ; 太 级 是 指 嘲 现 演 疡 或 者 
坏死 。 

















【辅助 检查 】 
一 ) 皮肤 温度 ”检查 本 病 患者 均 有 患 肢 皮 肤 温度 的 
降低 。 
二 ) 超声 血管 检查 ”中 患 侧 动脉 搏动 幅度 降低 ,小 于 
正常 平均 值 的 1/3 或 本 人 健 侧 肢体 值 的 2/3; 重 者 测 不 到 
搏动 曲线 ;加 血压 法 :正常 人 躁 部 血压 之 腕 部 血压 , 故 血 压 
指数 ( 躁 部 血压 / 腕 部 血压 ) 二 1. 9。 本 病 血压 指数 二 1.0, 间 
软 性 跨行 时 平均 为 0. 59, 而 静 息 痛 时 仅 0. 25 左右 ,有 坏死 
者 则 降 至 0. 05 左右 ;@ 踏 车 试验 :正常 人 踏 车 时 躁 部 血压 
轻 度 增高 , 停 踏 1.5 分 钟 后 血压 恢复 正常 。 患者 在 踏 车 试 
验 时 躁 部 血压 下 降 , 休 息 后 血压 回升 缓慢 。 
三 ) 小 腿 阻 抗 式 血 流 图 检查 患 肢 血 流 图 的 波形 呈 
现 峰 值 幅度 降低 , 降 支 下 降 速 度 减 慢 , 其 改变 程度 与 患 肢 病 
变 程 度 平行 。 

(四 ) 了 ? 磷 皮 内 廓 清 试验 或 ”每 小 腿 肌 肉 廓 清 试验 
示 患 肢 廓 清 时 间 延 长 。 

(五 ) 甲 皱 微 循环 检查 ”上 患 指 ( 趾 ) 毛 细 血 管内 血 流速 
度 减 慢 。 异 型 毛细 血管 神明 显 增多 ,其 周围 有 渗 出 或 出 血 。 

(六 ) 生化 检查 “显示 全 血 称 稠 度 增 尚 ` 红 细胞 电泳 时 
间 延 长 ,而 血沉 正 常 。 中 尿 砷 二 2.66jpmol/L(C0.2mg/L); 
名 发 伸 之 0. 1mg/100g, 均 说 明 有 过 重 砷 吸收 。 

(七 ) 活动 平板 运动 试验 ”计算 岗 侧 踢 肪 指数 (ankle 

部 血压 /有 眩 动脉 血压 。 然 后 患者 在 























brachial index, ABLD) 
速度 为 3. 2km/h、4 
出 现下 及 用 
证 状 加 剧 无 
果 5 分 钟 内 无 症状 , 见 
2.5.10 和 20 分 外 ， 
则 运动 前 水 平 的 90 踊 以 上 为 止 。 结 米 : 阳 性 标准 为 运动 后 
下 有 歧 订 压 下 降 三 20 沙 :恢复 时 间 一 般 一 5 分钟。 

( 八 ) 红外 线 热 像 图 患 层 缺 血 部 
常 " 冷 区 ”。 

{ 九 ) 动脉 造影 ”选择 性 动脉 造影 可 以 确定 阻塞 的 部 
位 ,范围 .程度 .以 及 了 解 侧 支 循 环 建立 的 情况 ,迄今 仍然 公 
































(十 ) 磁 共振 显 像 (MRI) ”本 法 可 观察 到 动脉 壁 异 常 
增 厚 , 利 用 血管 内 的 留 空 现象 进行 图 人 合 , 从 而 从 整体 上 
显示 患 肢 动 .静脉 的 病变 节 段 以 及 狭窄 程度 ,其 显 像 效果 一 
定 程度 上 可 以 蔡 代 血管 造影 (尤其 是 下 歧 股 曙 段 的 动脉 ) 。 

(十 一 ) 数字 减 影 血管 造影 (DSA) 应 用 计算 机 技术 
探测 注射 造影 剂 前 后 所 得 丧 像 差别 ,消除 与 血管 图 像 无 关 
的 影像 单独 显示 血管 图 像 , 日 前 已 经 运用 于 各 种 血管 造影 。 
在 DSA 上 ,血栓 闭 蹇 性 脉 管 炎 主 要 表现 为 肢体 远 端 动脉 的 
节 段 性 受累 ,但 有 时 也 可 同时 伴 有 近 端 动脉 的 节 段 性 病变 。 
病变 的 血管 一 般 星 狭窄 或 闭塞 ,而 受 容 血 管 之 间 的 血管 辟 
完全 正常 ,光滑 平整 。 这 与 动脉 硬化 闭塞 症 的 动脉 扭曲 , 钙 
化 以 及 虫 蚀 样 变 不 同 ,可 资 鉴别 。 

















【诊断 与 鉴别 诊断 了 

年 龄 20 一 40 岁 的 男性 青 壮年 ,有 一 侧 或 两 侧 下 肢 间 具 
性 跨行 ,有 胭 或 肽 动脉 以 下 动脉 振动 减弱 或 消失 等 歧 体 动 
脉 慢性 缺 血 的 临床 表现 , 伴 有 有 游 走 性 血栓 性 浅 表 静 脉 炎 的 
病史 , 即 应 考虑 本 病 的 可 能 。 

须 与 闭 脉 粥 样 便 化 .多 发 性 大 动脉 炎 和 
栓塞 ,糖尿 病 性 坏 痊 、 尖 诺 综 合 征 、 自 身 免疫 病 等 病 
鉴别 。 











动脉 
变相 












【治疗 】 

(一 ) 一 般 治疗 

1. 戒烟 这 是 首先 也 是 最 为 重要 的 。 戒 烟 后 不 会 发 
生 新 的 病变 ,已 有 的 病变 也 较 少 发 展 。 

2, 足 部 运动 锻炼 {Buerger 运动 练习 法 )， 促进 侧 支 循 
环 的 建立 “患者 平 甲 , 抬 高 轧 肝 45" 维持 1 一 2 分 钟 ,然后 
两 足下 乖 于 床 边 2 一 5 分 钟 ;同时 两 足 和 是 趾 向 四 周 环 旋 活 
动 10 次 ,再 将 患 肢 放 平 休息 2 分 钟 。 如 此 反复 练习 5 次 ， 
每 天 数 回 。 

3. 保暖 ”由 于 血栓 
发 病 , 因 此 患 肢 应 当 六 

(二 ) 药物 治疗 
要 有 : 

1, 低 分 子 右 旋 糖 本 (参见 本 章 第 一 节 “ 多 发 性 大 动脉 
pee pi Es 上 
炎 ") 每 个 区 7 一 10 天 可 重复 。 在 急性 发 展 
期 和 溃疡 . 坏 冶 伴 有 继 发 感染 时 不 宜 应 用 。 
了 2. 抗 血 小 板 聚集 药物 “参见 本 篇 第 七 音 " 动 脉 阁 样 硬 

3. 血管 扩张 药物 
的 患者 中 ， - 


片 ( Pentoxifylline 


闭塞 性 脉 管 炎 易 在 寒冷 的 条 件 下 






目前 对 于 该 病 没 有 特效 治疗 主 











主要 适用 于 有 和 震 诬 综合 征 伞 
ij 况 下 对 血管 扩张 药物 如 已 珊 可 可 释 
等 的 疗效 尚 有 疑问 ， 依 治 前 列 环 索 (ilo 
韭 行 多 中 心 晨 机 对 照 临床 试验 中 ,对 


















明显 者 .可 选用 各 种 止 病 药 物 :或 
用 千 生 下 因 穴 位 封 团 、 稻 脉 封闭 或 股 动 脉 癌 半 封 闭 ,此 至 放 





腰 交 感 神 经 阻 渤 、 硬 兰 膜 外 麻 

5. 肾上腺 皮质 激素 在 病 放 生发 展 阶 段 又 无 感染 
时 ,可 考虑 应 用 泌 尼 松 5 一 10mg 或 地 塞 米 松 0.75 一 1. 5mg. 
3 一 4 次 /日 :或 静 滴 氨 化 可 的 松 100 一 200mg,1 次 /日 。 泼 
尼 松 龙 20mg 动脉 内 注射 .3 一 7 天 内 可 使 疼痛 明显 减轻 或 
消失 。 

6. 殷 菌 药物 有 局 部 或 全 身 感 染 时 ,选用 合适 
药物 治疗 

7. 高 压 氧 治 疗 1 次 /日 .每 次 
疗程 ,可 进行 2 一 3 个 疗程 。 

8. 血管 内 皮 生 长 因子 (VEGF) 基 因 治 疗 VEGF 是 一 
种 内 皮 细 胞 特异 性 的 分 袭 原 . 可 促进 内 皮 细 胞 的 黏附 ,迁移 
和 增殖 ,日 前 尚 无 明确 的 证 据 证 实 其 临床 疗效 。 

9. 如 尿 砷 和 发 砷 均 高 于 正常 ,可 试行 慢性 砷 中 毒 






的 抗菌 


3 一 上 小 时 ,10 次 为 一 




















的 治 








疗 方法 ”给予 :O10% 硫 代 硫 酸 钠 10ml, 静 注 , 以 辅助 砷 排 
泄 ;@55 内 2. 5 一 5.0ml, 肌 注 ,1 次 /日 ,连续 3 










天 , 停 药 4 天 为 一 疗 
损伤 处 可 用 2. 5% 





般 用 2~3 个 疗 和 
乐 软 季 外 涂 。 上 述 疗法 对 本 病 








三) 人 治疗 主要 是 介入 下 肢 血 管 插 管 深 栓 .但 疗 
效 不 确切 。 
(四 ) 外 科 处 理 
局 部 淡 疡 、 坏 瘟 的 处 理 。 | 
了 考虑 用 于 上 述 治疗 无 效 者 ,可 根据 患者 情 
际 术 .性 上 腺 部 分 切除 术 、 动 脉 血栓 内 有 蜂 
车 乡 种 手术 。 










【预防 】 
戒烟 和 脱离 
塞 性 动脉 硬化 ”。 


接 航 伸 的 环境 。 其 余 参 见 本 童 第 四 节 “ 闭 


第 四 节 “闭塞 性 动脉 硬化 


动脉 全 化 Carteriosclerosis obliterans) 是 动脉 粥 
样 硬化 er 性 间 守 的 一 种 疾病 ” 
见于 腹 主 动脉 下 端的 大 .中 型 动脉 ,如 够 总 动脉 、 觅 ; 





沁 







和 胭 动 脉 。 由 于 动 其 内 部 出 血 或 班 块 玻 委 和 
导 敏 维 on 
歧 缺 血 等 床 表 现 
设 行 .动脉 酚 动 消 a 胶体 名 
或 环 痊 。 
【发病 | 

发 病 年 龄 多 
ee 省 发 生 
不 病 者 比 ly 









唱 较 小 在 径 和 较 远 侧 部 位 的 动脉 。 并 在 的 冠 心病 通常 达 








第 三 二 一 章 


40% 或 以 上 .65 岁 以 上 的 男性 至 少 15 
塞 病变 和 腹 主 动脉 冶 。 


周围 血管 疾病 
兴 有 共存 的 颈 动 脉 胆 】 
【病因 了 


本 病 是 全 身 动脉 粥 样 硬化 的 一 部 分 
制 尚 未 完全 闵 明 (参见 本 篇 第 七 章 ” 


其 病因 与 发 病 机 
动 及 粥 样 硬化 * ja 


病理 】 

闭塞 性 动脉 硬化 多 见于 腹 主 动脉 下 端 . 钢 动脉 和 股 动 
脉 .上 歧 动 脉 较 少 受累 ,偶尔 可 发 生 在 锁骨 下 动脉 近 端 和 尺 
动脉 。 有些 老年 人 或 华 有 糖尿 病 的 患者 ,病变 可 先 发 生 在 
ee 如 腾 前 和 肥 后 动脉 。 病 变 后 期 动脉 常 扩张 、 变 

更 . 呈 条 索 状 或 不 规则 扭曲 。 

动脉 壁 中 的 改变 参见 本 篇 第 七 章 " 动 脉 粥 样 硬化 ”。 少 
数 可 导致 动脉 扩张 .形成 动脉 瘤 。 

患 肢 的 缺 血 程度 取决 于 动脉 闭塞 的 部 位 程度 ls 
闭塞 发 生 的 速度 ,以 及 侧 支 循环 建立 的 代 偿 程度 。 血 久 
窗 不 到 75 叶 通常 不 影响 肢体 表 息 时 的 血 流 . 血 管 之 
运动 时 才 会 发 生 上 肢体 缺 血 。 患 肢 组 织 缺 血 后 皮肤 区 
缩 变 注 , 皮 下 上 脂肪 消失 而 由 纤维 、 结 缔 组 织 所 蔡 代 . 央 质 琉 
松 , 贞 肉 蓉 缩 ,并 出 现 缺 血性 神经 炎 。 后 期 可 出 现 坏 冶 。 


【临床 表现 】 
本 病 的 症状 主要 由 于 动脉 狭 窗 或 闭塞 引起 肢体 局 部 血 

致 。 早 期 可 表现 为 无 症状 的 患 肢 脉搏 减弱 或 局 部 
体检 时 被 发 现 。 最 早出 现 的 症状 是 患 肢 改 
和 as 脉 下 ER 

























i 能 为 股 动 脉 或 肋 
ee 累 有 足 或 幅 时 ,可 能 有 抵达 躁 部 的 动脉 闭 
塞 。 上 肢 动 脉 硬化 也 可 表现 上 肢 间 砍 性 足 行 ;可 由 于 * 脑 窗 
血 综合 征 商 出 现 卫 网、 上 腑 泽 、 构 语 障 但 、 复 视 、 双 侧 视 力 模 
糊 、 单 侧 或 双 侧 肢体 感觉 缺失 ,二 ， 随 着 病情 的 发 
展 . 缺 血 程度 加 重 , 出 现下 地 绪 的 万 息 痛 和 患 肤 皮肤 、 肌 


内 营养 障 但 表现 (参见 本 3 “血栓 闭塞 性 脉 管 炎 ”)。 





















足 或 小 腿 的 : 于 性 坏 让 和 溃疡 。 粮 尿 病 患者 
染 和 湿性 坏 站 。 串 肢 动脉 搏动 减 及 或 消失 .所 


条 则 不 出 ;上 上 肢 病变 时 其 辟 血 讨 相 差 宇 20mmHg。 
患 肢 动脉 如 部 分 阻塞 , 则 在 济 可 昕 到 血管 的 
收缩 期 吹风 样 杂音 .此 时 常 指示 或 少 六 7004 ; 少 
及 动脉 狼 ,多 见于 有 赠 寞 或 腹股沟 己 带 以 下 的 股 动 
患 收 颜色 改变 .特别 是 足 和 趾 在 拾 高 时 巷 自 ， 















下 迄 时 
















潮 . a 获 循环 水 平 的 动脉 缺 血 : 黄 侧 脐 体 皮 温 
不 同 ， 中 足 全 充血 膝 征 ”: 在 股 浅 动 脉 过 端 或 
幅 动 脉 近 促膝 比 健 侧 温 咀 . 两 膝 温 差 
LC = Bt 有 米 自 股 深 动 脉 的 膝 间 侧 支 
循环 


16+1 








本 
Mion 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
【辅助 检查 】 


(一 ) 一 般 检 查 ”包括 血脂 .血糖 测定 ,心电图 和 运动 
试验 检查 等 。 

(二 ) 行走 试验 令 患 者 在 规定 时 间 内 作 一 定 速度 的 
原 地 踏步 ,直到 出 现 跨行 症状 为 止 。 根 据 肌 肉 酸 痛 \ 疲 劳 及 
紧 固 感 出 现 的 部 位 及 时 间 ,可 初步 提示 病变 的 部 位 及 严重 


程度 。 

















(三 ) 活动 平板 运动 试验 ”参见 本 章 第 三 节 “* 血 栓 闭 塞 

(四 ) 患 肢 抬 高 及 下 垂 试验 ”在 暖 室 中 ,把 肢体 抬 高 到 
水 平 位 以 上 1 一 2 分 钟 ,以 观察 足 底面 的 皮 色 。 正常 者 足 底 
仍 保持 粉红 色 ; 串 肢 侧 支 循环 不 足 时 , 则 足 底 呈 和 苍白 ;然后 
令 患 肢 下 垂 ,观察 足 背 静 脉 充 偶 时 间 及 足 部 发 红 时 间 - 正 
常人 静脉 充 盘 时 间 志 15 秒 ,发 红 时 间 过 10 秒 。 一 般 认 为 肢 
体 发 红 时 间 宇 15 秒 不 恢复 为 中 度 缺 血 , 宇 30 秒 为 明显 缺 
血 , 宇 60 秒 为 重度 缺 血 ;静脉 充 盘 时 间 延 长 二 15 秒 也 指示 
患 觅 动脉 供血 不 足 。 








(五 ) 毛细 血管 充盈 时 间 ”正常 时 压迫 申 床 或 趾 距 侧 
(或 指 掌 侧 ) 软 组 织 后 颜色 立即 恢复 ,如 果 颜 色 恢复 二 2 秒 


应 考虑 为 有 缺 血 。 患 肢 颜 色 恢复 时 间 显著 延长 。 







(六 ) 超声 血管 检查 ”人 @ 测 压 法 : 串 服 指数 
二 0.4 提示 患 肢 有 明显 缺 血 ; 今 在 : 
接 检 出 血管 的 狭 窗 程 讨 度 和 动脉 粥 样 考 块 的 病 况 。 


(七 ) 阻抗 性 容积 描记 术 “此 法 在 鉴别 正常 ` 间 鞭 性 踊 
行 与 静 息 痛 肢 体 时 很 有 价值 。 
( 八 经 皮 组 织 氧 张力 测定 (PteO: ) ”此 法 足 通过 测定 
局 部 氧 释 放量 来 了 解 组 织 血 液 :常人 Ptc(0): 值 
为 (60.7 士 7.48) mmHg', 在 i 立时 平均 增加 10mmHg, 而 
后 缓慢 下 降 ,10 分 钟 后 恢复 到 租 息 时 水 平 : 间歇 性 路 行者 
静 息 时 PteD: 值 接近 正常 ,但 运动 后 明显 下 降 。 静 且 痛 者 
流动 电 PtcO: 仅 为 (4. 83 士 4 
) X 线 检查 
1 和 患 肢 平 片 检查 ”可 发 现 动 脉 处 有 不 规则 的 钙化 斑 ， 
该 处 朱 为 闭塞 病变 的 部 位 。 如 动脉 上 看 到 有 弥漫 耐 均 
匀 的 薄 层 钙化 ,或 动脉 边缘 呈 齿 状 钻 化 影 , 则 提示 为 动脉 中 
层 外 化。 
2 动脉 造影 “可 了 解 患 层 动脉 的 阻塞 部 位 ` 范 围 和 程 
度 . 以 及 侧 支 循环 建立 的 情况 。 
3. 磁 共 振 成 像 ” 对 动脉 内 膜 考 块 .腹部 较 大 动脉 分 支 
均 能 昆 像 .特别 能 识别 合并 夹层 分 离 或 动脉 六 。 














.52)mmHg。 








诊断 与 鉴别 论 
1. 多 见 
桩 碌 炳 


会 断 】 


于 老年 男性 . 常 伴 有 贞 血 庄 . 咒 血脂 、 填 心病 或 


2. 早期 患 及 发 凉 、 麻 不 、 易 疲 乏 及 间 铭 跋 行 .后 期 中 、 
是 裔 有 盘 冰 


1642 


3. 目 及 营养 障碍 ,肤色 巷 白 , 皮 温 降低 ,感觉 减退 , 趾 
甲 增 厚 变形 ,动脉 搏动 减弱 或 消失 , 沿 动脉 可 闻 及 收缩 期 杂 
音 。 重 者 肢 端 坏 站 、 溃 疡 ,肌肉 萎缩 。 

4. 肢体 节 段 测 压 ,动脉 波形 分 析 有 助 诊断 。X 线 片 显 
NE 怀疑 本 病 的 可 能 。 
多 普 勒 超声 检查 ,动脉 造 影 可 明确 诊断 

本 病 尚 宕 与 其 动脉 财 塞 a 相 鉴 别 ,包括 血 
栓 闭塞 性 脉 管 炎 ,多 发 性 大 动脉 炎 和 和 结 节 性 多 动脉 炎 等 。 

















治疗 】 

(一 ) 一 般 治 疗 “限制 体力 活动 ,卧床 休息 时 应 保持 中 
肢 低 于 水 平面 20" 一 30" 稍 稍 下 牌 的 位 置 ;避免 直接 受 ; 
烟 ; 应 作 有 规律 的 运动 ,患者 在 指导 起 到 引起 层 行 
痛 的 距离 ,然后 停止 行走 并 休息 到 症状 缓解 后 ,重新 行走 ， 
运动 时 间 每 次 约 为 30~45 分 钟 ,每 周 宇 4 次 。 通 过 锻炼 可 
增加 侧 支 循 环 ,并 使 肌肉 群 功能 增强 ;治疗 高 脂 血 症 和 控制 
糖尿 病 。 

(二 ) 血管 扩张 药 “此 类 药物 不 能 改善 间 网 性 改行 ,只 
能 增加 皮肤 血 流 ,可 能 加 速 少数 伤口 的 您 合 。 在 某 种 情况 
下 ,由 于 降低 了 动脉 讨 和 减少 了 侧 支 血 流 或 使 血 流转 向 病 
变 近 个 的 健康 区 域 ,而 使 远 侧 患 肢 部 的 潍 注 压 降低 ,以 致 加 
重 缺 血性 损害 。 口服 己 酮 可 可 碱 乡 释 片 (pentoxifylline)， 
400mg,2 一 3 次 /日 ,可 延长 吊 肢 运动 时 间 和 增加 红细胞 蛮 
形 能 力 ,降低 血液 攻 稠 度 。 

(三 ) 抗 血小板 聚集 药 “ 如 阿司匹林 、 领 吡 格 示 、 西 洛 
他 唑 等 (参见 本 篇 第 七 章 * 动 脉 噶 样 硬化 ”) 。 

(四 ) 抗 凝 治 疗 “一 般 用 于 劳 路 术 或 经 皮球 骂 扩 张 血 
全 避 形 术 GPTA) 手 术 后 ,通常 用 华 法 

(六 ) 手术 治疗 鉴 : 























a ee 
适用 于 伴 有 严 
痢 \ 症 状 明 进行 性 加 大, 有 产生 淡 疡 或 坏 症 可 能 省 。 
神经 节 切 除 术 可 作为 一 种 町 荔 性 手术 治疗 方法 ` 以 
并 加 是 歧 皮肤 血 流 ,促进 皮肤 恋 疡 您 合 。 大 多 数 采用 人 千 
血管 或 自体 大 隐 欧 脉 旁 路 移植 术 。 

(七 ) 介入 治疗 ”主要 适用 于 狭 罕 段 相对 较 短 和 血 答 

全 阳 塞 者 。 方 法 主要 有 PTA 和 
E 蘑 术 。 介 入 治疗 方法 简 
` 可 反复 使 用 。 被 扩张 的 血 人 


型 动脉 ， 故 约 80 浙 电 者 可 作 和 i 
焉 静 




















管 有 民 好 的 二 期 授 


畅 案 .但 由 于 血栓 形成 、 内 膜 和 中 层 增 生 所 致 ,1 年 风 刘 和 






20 基 一 30 欠 。 备 管 膛 内 支架 人 工 血 管 治 
用 于 用 主动 肪 和 入 动 及 用 活用 了 长 用 兴 .并 
合并 有 短 段 闭塞 者 。 


【预防 ] 


主要 在 于 硕 防 动脉 渴 样 硬化 (参见 术 
样 僻 化 下 和 避免 应 用 收缩 血管 的 药物 。 








但 不 要 人 烘 热 或 栖 太阳 ;不 要 两 腿 交 叉 而 坐 ,保持 号 
洁 和 干燥 ;及 时 剪 去 趾甲 ,但 不 要 损伤 皮肤 ;不 要 穿 太 紧 的 
鞋 \ 袜 ,更 不 能 赤脚 走路 ; 及 时 治疗 鸡眼 和 腾 底 , 避免 损伤 ， 








每 周 自我 检查 患 足 有 无 狼 腊 和 伤口 等 ,并 及 时 局 部 用 药 
治疗 。 


第 五 节 ”红斑 性 肢 痛 证 


红斑 性 肢 痛 (erythermalgia) 是 一 种 肢 端 血管 发 生 过 度 
扩张 所 引起 的 疾病 ,临床 上 主要 表现 为 在 温 热 环境 中 阵 发 
性 肢 端 发 红 、 皮 肤 温 度 增高 和 烧灼 样 疼痛 。 可 为 原 发 性 或 
继 发 性 ,以 前 者 较 多 见 。 











【发 病情 况 】 


本 病 属 少见 病 。 患 者 多 为 儿童 或 >40 岁 者 。 国 外 报 
道 男性 患者 多 于 女性 , 约 为 2 : 1。 但 广州 报道 的 433 例 






中 ,青年 女性 最 多 , 占 92. 86%, 男 女 比率 为 1: 13 
【病因 和 发 病 机 制 】 

本 病 的 病因 和 发 病 机 制 尚 不 清楚 。 有 人 认为 是 
动 中 枢 的 某 些 障碍 所 致 , 故 受 累 部 位 和 也 
可 能 是 由 于 两 侧 肢体 动脉 的 血 流 增加 ,皮肤 发 红 而 
苘 。 扩 张 的 小 血管 s 末 梢 ,引起 烧灼 相 


迫 和 刺激 神经 
也 有 人 发 现 ， 林 病 周转 生 环 中 5- 凑 色 胶 增 高 ,或 皮 j 

















可 使 皮肤 微血管 的 紧张 性 消失 而 雇 





受 冻 


致 本 病 。 a 








由 有 得 人 - 


【病理 】 





明 号 病理 解 济 变 化 ,不 们 有 局 部 组 织 的 器 质 
出 养性 改变 。 发 作 时 表现 为 局 部 毛细 血管 迅速 扩 
张 . 充 血 ， 局 部 这 退 逢 高 (可 达 35 一 37C )， 足音 和 肚 后 动 及 
掩 动 增强 。 








【临床 表现 】 

起 病 急 又 ,主要 累及 双 足 , 常 在 温 热 环境 中 肢体 下 起、 
站 立 或 运动 时 ,引起 发 作 或 使 发 作 加 重 。 局 部 皮 温 趋 过 临 
办 温度 时 常 引 起 发 作 .和 夜间 发 作 常 较 白 尽 为 到 。 发 作 时 的 
特点 为 两 足 对 称 性 , 阵 发 性 剧烈 痛 多 为 烧灼 样 ` 偶 
芋 刺 痛 或 胀 痛 。 皮 肤 潮红 充血 , 皮 温 增高 华 出 沪 。 是 痛 和 
胜 后 动脉 捕 动 增强 。 冷 天 只 肢 或 将 足 露出 被 
温度 低 于 临界 温度 后 可 使 发 作 缓解 . 皮 色 恢复 正常 、 
限于 是 幅 和 趾 端 , 较 少 见 在 手 的 相应 部 位 。 每 次 发 
此 至 数 小 时 .偶尔 伴 有 局 部 水 种。 发 作 间 钱 
| 轻 度 膝 林 或 疼 但 不 伴 有 溃疡 或 厅 冶 




























数 分 名 





【辅助 检查 了 
@@ 皮 肤 临界 温度 斌 
内 , 若 有 症状 出 现 或 证 状 


将 足 或 手 浸 泡 在 
重 即 为 阳性 ;@ 甲 












激 后 更 为 严重 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 特征 性 的 临床 表现 ,红斑 性 肢 痛 症 的 诊断 并 不 困 
难 。 本 病 大 约 60% 为 原 发 性 。 ef et [细胞 增多 
证 ,甲状腺 功能 亢进 症 .系统 性 红斑 狼 郊 性 高 血压 、 酒 
精 中 贫血 .血栓 闭塞 性 脉 管 炎 、 痛 风 、 类 风湿 关节 
炎 ,静脉 功能 不 全 :与 糖尿 病 有 关 的 周转 神经 炎 .以 及 儿 、 安 
ea | 起 , 称 为 “ | 

管 疾病 经 成 功 的 动脉 旁 路 移植 术 后 

ss 缺 血 区 可 有 明显 的 反应 性 充 四 
“条 时 性 玫 性 肝病 症 ”其 表现 可 能 持续 3 
鉴别 。 

























































{一 ) 热 的 脱 敏 ”降低 肢 端 血管 
患 肢 浸入 临界 温度 以 下 的 水 中 多 
现 轻微 不 适 。 每 天 浸泡 并 六 
温度 以 上 的 水 温 不 引起 发 作为 止 。 

(二 ) 药物 治 

1. 阿 Sh 






jk 渐 升 高 水 温 直 至 出 
下 患者 在 临界 








日 服 一 次 0.5 一 1.08 可 预防 疼痛 发 作 











2. 血管 收缩 剂 ”@ 麻 黄 碱 :口服 25mg.3 一 4 次 /日 ; 
@ 肾 上 腺 索 : 发 作 时 喷雾 吸入 1 : 1000 肾上腺 迷 溶 液 ;加 马 
; 日 表 角 (methysergide maleate) :开始 口服 8mg d. 以 
后 连 渐 减 小 剂 昌 到 2 一 4mg’d; 每 年 应 间断 1 一 2 个 月 ,以 避 
人 免 腹 膜 后 纤维 化 的 副作用 ; DB 受 体 阻 时 0 莹 蔡 洛 入 
口服 10~30mg.3 次 /日 ,对 有 

3. 5% 葡 萄 糖 酸 钙 20ml 静 注 .2 

4. 普 鲁 卡 因 封闭 0.25 路 一 0.5%% 普 名 四 作 患 肢 僚 
式 圭 闭 ,1 一 3 次 后 症状 可 减轻 。 

{三 ) 人 对 内 0 于 无 























: 注入 到 用 后 、 
腓 或 肝肠 神经 经 .后 网 法 可 ee 部 皮肤 及 醇 持 续 达 3- 
个 月 。 





el 
1 侈 间 睡 眼 时 是 部 不 宜 窒 医 . 是 部 
中 .特别 是 十 热 . 


手足 发 绀 证 


于 是 发 绀 在 (acroeyanosis) 是 -种 血管 





状态 .特点 


I613 


周围 血管 疾病 


2 一 36C 求 
皱 微 循 环 检 
查 : 示 毛细 血管 祥 轮 廓 模糊 、 扩 张 .其 内 压力 增高 .给 予 热 刺 






| 
| 
| 





第 十 六 篇 


循环 系统 疾病 





9 人 色 的 青紫 色 , 伴 有 局 部 皮肤 温度 降 








病因 不 明 。 有 人 认为 部 分 患者 至 25 岁 左右 时 症状 可 
明显 缓解 , 故 认 为 与 内 分 泌 功 能 失调 有 关 。 


【发 病情 况 】 


发 病 年 龄 多 在 20 一 45 岁 
常 患者 中 发 病 率 较 高 。 


,以 青年 女性 为 多 见 。 精 神 异 


【病理 】 

本 病 的 主要 特点 是 在 常温 下 持续 的 毛细 血管 前 小 动脉 
痉挛 ,导致 血 流 减少 皮肤 青紫 和 皮 温 降低 ,而 静脉 张力 减 
低 ,产生 继 发 性 扩张 。 毛 细 血 管 中 血 液 注 留 ,真皮 乳头 下 静 
脉 从 中 含 氧 量 低 的 血红 蛋白 量 增加 ,引起 皮肤 的 青紫 色 。 
无 缺 血性 神经 营养 障碍 所 致 的 溃疡 或 坏 钼 。 


【临床 表现 】 
四 受 末 端 ,特别 是 手 和 前 避 有 持续 均匀 的 青紫 , 抬 高 丰 
肢 可 使 静脉 扩张 和 皮肤 青紫 支 下 垂 可 使 青紫 加 重 








利 静脉 充盈 过 度 。 而 足 和 腿 受 累 绞 不 显著 ,其 他 部 位 的 皮 
色 正 常 。 青 紫 在 寒冷 环境 中 和 情绪 波动 时 加 重 , 在 温 热 环 








境 中 和 运动 时 减轻 ,但 通常 不 。 局 部 加 压 后 可 产 
生 自 色 班 点 ,消退 缓慢 。 可 能 伴 有 手掌 表面 多 汗 ,手指 肿 
胀 .麻木 , 候 硬 感 或 i。 皮肤 温度 降低 ,而 患 肢 脉 






搏 正常 。 不 发 生 溃疡 组 织 营 养 改变 
【辅助 检查 】 
甲 人 查 示 毛细 血管 扩张 ,其 内 血 流 缓慢 、 
沾 禅 周 用 可 有 渗 出 ,造成 管 祥 周围 轮廓 不 
: 阴 ' 性 o 












【诊断 与 鉴别 诊断 】 

续 出 现 手 利 (或 ) 足 的 青紫 二 放生 
常 ,无 析 状 指 或 心脏 杂音 ,无 慢性 胸 、 肺 疾 
病 的 可 能 。 本 病 
别 是 机 : 














所 致 的 
中 儿 妆 刘 管 御 时 性 痉 


` 星 病 : 网 、 肺 疾 
,以 及 正常 人 暴露 于 冷 空 人 


况 相 鉴 别 。 












张 剂 治疗 ; 
本 









; De 
利 血 平 .口服 
簿 通道 阻 断 药 : 可 很 据 心 率 快 


i 丰 
dospasmo ,和服 0.1 一 0.2g:3 一 4 次 /日 


) 0 ge3~- 和 4 欣 7 日: 全 


慢 选用 硝 茶 地 平 或 地 尔 硫 草 治疗 (参见 本 章 第 二 他” 雷诺 综 
合 征 ”) ;加 长 效 妥 拉 苏 林 ,80mg, 每 12 小 时 一 一 次 ,@ 们 多 于 
症 者 可 用 山 莽 落 碱 治疗 ,10mg,3 次 /日 ;Da 受 体 阻 断 药 也 
可 减轻 症状 。 严 重 者 可 行 胸 交 感 神经 节 阻 洁 术 或 切除 木 。 





【预防 】 
避免 寒冷 。 


第 七 节 网 状 青 斑 


网 状 青 斑 (livedo reticularis) 是 一 种 少见 的 功能 性 皮肤 
血管 疗 牵 病 ,临床 特 点 为 胶体 和 (或 ) 锯 二 皮肤 出 现 特 > 








称 的 网 状 或 斑 片 状 青紫 。 其 病因 尚未 明确 。 
【发 病情 况 】 
本 青春 期 ,尤其 是 20 一 30 岁 , 女 性 
或 皮肤 较 白 的 人 较 常 见 。 无 季节 性 差异 。 
【病理 】 





有 特征 性 的 皮肤 循环 血 流动 力学 异常 。 局 部 皮肤 微 动 
脉 痉 阐 引起 皮肤 缺 血 ,而 毛细 血管 和 静脉 的 无 张力 性 扩张 
以 及 局 部 循环 的 湾 洲 ,导致 皮肤 青紫 。 由 于 来 自 皮下 组 织 
的 中 央 微 动脉 从 下 面 穿 入 皮肤 和 中 心 区 毛细 血管 的 树枝 状 
分 支 比 周 围 毛细 血管 的 张力 稍 大 , 血 流 稍 快 , 造 有 村 国 细 
着 中 间 苍 白 区 而 旺 网 状 改变 。 后 期 , 微 动脉 管 腔 可 内 内 皮 
增生 和 血栓 形成 而 完全 阻塞 ,导致 血管 醒 死 和 皮肤 溃疡 。 








【临床 表现 】 

较 轻型 者 易 被 过 皮肤 的 变异 。 本 病 多 发 
于 外 名 的 肢体 部 位 ,如 手 .前 辟 、 部 和 小 有 ， 但 也 可 黑 及 整 
个 下 肢 或 笨 部 ,少数 趾 hho 戎 亲 和 四: 王 。 皮 肤 旺 
持续 、 对 称 的 网 状 或 班 上 状 青 紫 , 网 状 结构 的 中 间 皮 色 正 
常 。 青 紫 在 寒冷 环境 中 加 重 ， pie onl i 中 则 








减轻 ,但 并 不 完 





fl 消失 。 检 查 患 肢 动脉 搏动 良好 , 亦 无 兽 肪 
功 能 个 全 的 体征 。 一 般 无 其 他 症状 ,有 时 可 伴 有 多 汗 症 ,起 
肢 发 凉 ,麻木 , 足 和 腿 的 感觉 异 党 首 。 偶 尔 , 腿 上 的 皮 


肤 可 有 反复 的 溃疡 形成 ,但 足 . 趾 的 坏 冶 很 少见 。 演 疡 不 易 
治愈 。 






本 病 可 分 成 三 种 类 型， ee (cutis marmo- 
rata) :婴儿 多 见 , 是 较 轻 前 一 种 。 本 沁 记 联 凤 于 条 
a FE 点 细 。 在 温 热 环境 中 皮 朋 

Ds 肤 上 紫红 壕 













ai 状 阴影 ns 


小 板 增多 症 或 
疾病 (如 





第 二 十 二 章 ”周围 血管 疾病 
性 多 动脉 炎 , 冷 球 蛋 白 血 症 、 金 刚 烷 胺 (金刚 胺 ) 或 8 受 体 阻 ”具有 良好 的 抗 凝 作用 .并 能 防止 血小板 的 黏附 :正常 的 内 皮 一 
断 药 治疗 等 ,又 称 为 “症状 性 网 状 青 斑 ”, 青 斑 常 持久 存在 。 细胞 能 分 沁 一 系列 的 抗 凝 物质 ,如 前 列 腺 素 工 (PGL . 前 列 
环 素 )、 抗 凝血 槛 辅助 因子 血栓 调节 素 和 组 织 型 纤 深蓝 原 活 
【诊断 与 鉴别 诊断 】 化 剂 (CPA) 等 。 但 在 某 些 情况 下 .静脉 内 皮层 可 从 抗 凝 状 
年 轻 患 者 ,表现 有 四 肢 特 别 是 下 肢 皮肤 持续 、 对 称 的 网 。 态 转化 为 前 凝血 状态 .内皮 细胞 产生 组 织 因 子 、von Wille- 
状 或 班 片 状 青紫 ,而 患 肢 脉 搏 正常 时 ,. 即 应 考虑 本 病 的 可 ”brand 因子 和 纤维 连接 蛋白 等 .内 皮层 通 透 性 增加 .并 可 见 



























































能 。 本 病 需 与 慢性 冻疮 、 结 节 性 血管 炎 、 葛 脉 功能 不 全 、 硬 ”到 白细胞 黏附 于 内 皮 细 胞 表面 :而 内 皮 细 胞 原 有 的 抗 凝 功 
结 红斑 以 及 正常 人 暴 器 于 冷 空气 中 体 表 血 管 暂时 性 痉挛 的 。 ”能 受到 抑制 。 炎 症 细胞 对 血栓 形成 起 着 甬 发 和 增强 的 作 
情况 相 鉴 别 。 用 ,其 分 泌 的 白介素 -1(1L-1) 和 肿瘤 坏死 因子 (TNFE) 能 促 
使 纤维 蛋白 原 沉积 :并 抑制 纤 溶 ;TNF 可 抑制 内 皮 细 胞 血 

【治疗 】 Oy 使 内 皮 细 胞 从 抗 凝 状态 转化 为 前 凝血 状 
大 多 数 患 者 无 任何 证 状 ,无 须 特殊 处 理 。 有 溃疡 者 宜 。 此 外 ,内 皮 细 胞 还 能 合成 一 些 基底 膜 的 组 成 部 分 ,如 第 








本 休息 。 下 肢 肿 胶 者 可 用 强力 细 带 包扎 。 也 可 用 血管 六。 本 关 和 第 夺 类 联 诛 等 。 因 此 
张 剂 ,如 盐酸 酚 华 明 、 环 扁桃 酯 、 硝 蘑 地 平和 利 血 平等 治疗 ”沉积 的 必要 条 件 。 病 理 证 实 、 














完整 的 内 膜 是 防止 纤维 蛋 
:静脉 入 口 和 汇合 处 , 管 壁 
流血 可 使 静脉 管 腔 扩 大 ,薄弱 的 内 膜 上 发 生 



























(参见 ? 六 节 “ 手 足 发 绀 症 ” 和 第 二 节 * 雷 诺 综合 征 27。 。 结构 最 为 等 录 
对 下 肢 溃 疡 经 上 述 治疗 无 效 者 .可 考虑 作 腰 交感 神经 切除 ”极为 微小 的 裂 伤 ,从 而 使 血小板 黏附 ,出 现 纤维 蛋白 沉积 。 
术 。 对 继 发 性 者 的 治疗 应 针对 其 基本 病因 。 @ 薪 脉 血 流 绥 慢 : 因 手 术 或 重病 卧床 心力 计 竭 、 腹 内 压 增 
高 、 eed lad 均 易 引起 
【预防 】 深 静 脉 血栓 形成 。 静 脉 因 组 织 缺 氧 导致 细胞 
尽 最 避免 肢体 暴露 于 赛 冷 的 环境 ,可 减轻 网 状 青 班 的 ”代谢 障碍 .使 局 部 产生 沱 血本 积 ， 并 由 于 细胞 的 破坏 而 释 
程度 。 出 血清 素 和 组 胺 ,使 内 皮 细 胞 收缩 及 其 下 方 的 基底 腊 裸 起 . 
使 血 流 中 的 血小板 黏附 其 上 .引起 凝血 物质 的 释放 和 激活 。 
第 八 节 静脉 血栓 形成 鲜 异 常 的 血液 高 凝 状 态 : 血细胞 和 血浆 蛋白 的 改变 .如 血 小 








板 藉 附 性 增高 ,血小板 数 增加 ,血浆 纤维 蛋白 原 增加 . 注 
削 脉 血 恰 形 成 (venous thrombosis) 是 静脉 的 一 种 急性 因子 增多 和 抗 纤维 蛋白 溶 酶 尤其 是 w 球 蛋白 和 wm 抗 
非 化 月 性 炎症 , 并 伴 有 继 发 性 血管 腑 内 血栓 形成 的 疾 白 酶 的 含量 增高 等 .有 助 于 欧 脉 血栓 形成 。 其 他 如 创伤 . 烧 
病变 主要 累及 四 肢 浅 表 静 脉 或 下 肢 深 静 脉 。 其 临 F 伤 . 分 娩 或 严重 脱水 所 致 的 血液 昕 切除 后 血小板 的 急 
趾 肢 局 部 肿 痛 ,皮下 可 扣 及 有 压痛 的 条 索 状 物 或 伴 剧 升 高 和 红细胞 增多 症 的 血液 黏稠 度 六 
远 喘 浅 表 租 肪 曲张 等 秀 脉 回流 受阻 现象 。 可 因 血 栓 脱 沙 而 浸润 组 织 及 其 破坏 所 释 出 的 一 些 促 凝 物质 .其 中 以 肺 
造成 肺 栓塞。 易 引 发 本 病 ;大 型 手术 时 对 血小板 的 刺激 、 使 血小板 聚集， 
某 些 药物 的 反应 ,如 长 期 口服 女性 避孕 药 本 降低 抗 凝血 酶 
【发 病 情况 】 亚 的 水 平 ,使 深 静 脉 血 恰 形成 的 发 各 妊娠 或 某 
本 病 的 发 生 率 因 年 龄 的 增长 ,体重 指 数 CBMD) 的 增加 些 感染 等 也 可 使 血 凝 增 F 失 性 缺乏 某 种 抗 洲 因子 的 患 
和 吸烟 等 因素 而 增加 。 二 80 岁 的 男性 人 群 中 10. 7% 患 有 ”者 有 反复 发 生 血栓 性 静脉 炎 的 倾向 。 
本 病 ,80 岁 人 群 的 发 病 率 是 30 岁 ee mos 手术 、 [ 易 串 因素 】 


外 伤 . 恶 性 肿瘤 、 妊 娠 、 休克 、 年 龄 。 深 静脉 笑 栓 可见 te i. 
减损 六 入 奖 消 如 此 是 组 织 病 (一 深 藤 dh 可 见于 任何 年 龄 的 人 者 

计 暴 示 . 随 着 年 龄 增 大 .发 病 率 逐步 增高 。 年 龄 对 于 深 静 脉 
[四 er ney 年 龄 增加 . 易 患 因素 也 增加 . 
a 老年 了 因子 活性 较 高 ,小 腿 肌 肉 的 
:用 减弱 oe 从 和 谣 脉 洲 玲 内 洪 澡 













































但 统 


















19 此 
即 静 
















法 于 pi Sa 任何 一 个 (二 ) 制 动 临 


思 患 深 藤 | 泳 竹 
LE 都 不 是 \ 须 是 各 种 因素 的 纽 合 。 栓 。 户 体 解 剂 发现 际 床 0~7 天 的 患 说 脉 血 徐 的 发 摘 













中 药 脉 壁 损伤 : 县 层 扁 平 的 内 皮 细 胞 ,其 表面 率 为 15%, 商 转 床 2 一 12 周 的 患者 . 深 静脉 血栓 的 发 
含 人 蛋白 聚 糖 (proteoglycans) 的 多 糖 - 表 和 白质 复合 物 (glycoca 为 79%~945 he pk 3 上 Wn 疾 的 患 . 深 








lyx) 所 短 盖 。 内 皮 细 胞 表面 的 畴 盖 物 中 含有 大 晨 的 肝素 ， 血栓 的 发 












第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


9 eh 旅行 的 人 群 中 , 深 静 脉 血栓 的 发 病 率 也 
高 。 小 腿 肌 肉 的 泵 作用 对 于 下 上 肢 静 脉 的 回流 起 着 重要 的 
用 . 制 动 后 静脉 回流 明显 减 慢 , 从 而 增加 了 深 静 脉 血栓 的 


























三 ) 静脉 血栓 史 。 大 约 有 23% 一 26% 的 急性 深 静 脉 
血栓 的 患者 既往 有 过 静脉 血栓 的 病史 :这 些 新 形成 的 血栓 
来 自 于 原来 病变 的 静脉 。 研 究 发 现 , 复 发 的 深 萝 脉 血 
栓 患 者 血液 常 呈 高 凝 状态 

(四 ) 恶性 肿瘤 统计 发 现 ,19% 一 30% 的 深 痢 脉 血栓 
的 患者 合并 有 恶性 肿瘤 ,而 肺癌 是 最 容易 引发 深 静 脉 血栓 
的 一 种 恶性 肿瘤 .其 他 如 泌尿 生殖 系统 和 胃 肠 道 的 恶性 肿 
瘤 也 容易 引发 深 蕊 脉 血栓 。 恶 性 肿瘤 引发 的 深 蔡 脉 血 栓 的 
原因 是 多 方面 的 ,其 中 最 重要 的 是 恶性 肿瘤 能 释放 促 凝 物 
质 . 提 高 血液 凝血 因子 的 活性 。 另 外 ,肿瘤 的 手术 治疗 以 及 
化 疗 也 是 导致 深 静 脉 血栓 的 重要 因素 。 

(五 ) 手术 患者 的 年 龄 .手术 种 类 、 创 伤 大 小 .手术 时 
间 以 及 术 后 卧床 的 时 间 等 都 影响 深 静 脉 血 栓 的 发 生 。 其 中 
手术 类 型 尤为 重要 。 普 外 科 手 术 术 后 深 静 脉 血栓 的 发 生 率 
在 19% 左 右 ,而 神经 外 科 手 术 在 24% 左 右 ,而 股骨 骨折 、 馆 
关节 成 形 术 .、 膝 关节 成 形 术 则 分 别 高 达 48%、51%% 和 61%。 
手术 诱发 的 深 殉 脉 血 栓 的 原因 包括 围 术 期 的 制 动 、 术 中 和 
术 后 体内 凝血 , 抗 瞩 及 纤 溶 系统 的 异常 ,以 及 静脉 血管 壁 的 
损伤 。 

(六 ) 创伤 ”创伤 死亡 的 尸体 在 解剖 中 发 现 有 62 兴 一 
人 深 静 脉 血 栓 发 生 。 由 于 创伤 可 以 导致 下 肢 骨 

交 损 伤 .静脉 血管 损伤 需要 手术 治疗 等 ,使 创伤 患者 
生 深 欧 脉 血栓 。 另 外 ,机 体 创伤 后 血液 处 于 高 凝 状 
Se 

(七 ) 原 发 性 血液 高 凝 状 态 
传 性 抗 泌 物质 缺陷 的 患者 ,在 所 有 深 静 脉 血 恰 的 患者 中 约 
有 5% 一 10% 是 由 原 发 性 血 六 人 引起 的 。 

( 八 ) 怀孕 “ 孕 产 期 妇女 容易 患 深 苗 脉 血 履 , 女 性 深 静 

脉 血栓 患者 中 有 近 一 半 疾 册 i 这 一 时 期 。 孕 期 、 分娩 和 产 
后 三 段 时 间 均 可 发 病 , 但 慰 期 最 为 多 见 , 发 病 率 约 为 
0.61% .于 产 期 妇女 深 诅 脉 血 恰 商 发 的 原因 可 能 
与 血液 商 瞩 及 血 流 5 关 。 增 大 的 子宫 压迫 能 般 脉 以 及 
下 腔 静 脉 ,使 静脉 回流 变 慢 下 肢 静 脉 血液 淤 汪 ;而 孕 产 期 
血液 中 的 凝血 因子 浓度 有 所 增加 , 抗 凝 物质 水 平 有 所 降低 ， 
纤 涂 活性 受 抑制 ,使 孚 产 期 妇女 易 患 深 静脉 血栓 。 

( 九 ) 口服 避孕 药 早 在 20 世纪 60 下 他 有 报 玉 [ J 服 
j 容 易 引 发 深 廊 肪 血栓, 现在 已 经 ji 
施 脉 血栓 中 有 1 与 应 用 避 香 药 有 关 
藤 脉 血栓 引发 的 肺 栓塞 明显 降低 。 上 峻 
前 列 腺 肥大 和 女性 更 年 期 综 
这 些 人 中 深 和 的 
么 而 度 、 冯 纤 纵 


血小板 的 熏 














































常见 于 有 基因 突变 或 中 















0. 23%~ 







































各 钊 





述 用 于 浓 疗 男性 
征 ,以 及 哺乳 期 妇女 的 退 乳 。 

径 洒 升 高 血液 

浓度 .增加 
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(十 ) 血型 ， 现 已 发 现 血 型 与 深 静 上 恢 血 检 人 存在 一 定 的 
关系 ,A 型 血 的 人 最 容易 患 深 静 脉 血栓 ,而 O 型 人 患 病 的 






风险 最 小 。 目 前 原因 还 未 明了 。 
(十 一 ) 人 种 “” 深 静脉 血栓 在 欧洲 的 发 病 率 较 亚 洲 高 
得 多 ,虽然 种 族 差 异 可 能 导致 群体 凝血 .但 生活 习惯 以 及 饮 





食 结构 的 不 同 ,也 可 能 影响 深 静 脉 血 栓 的 发 生 。 

(十 二 ) 中 心静 脉 插 管 ”临床 上 中 心静 脉 插 管 越 米 越 
多 ,尤其 在 上 肢 深 殉 脉 血栓 的 患者 中 有 65%% 与 中 心静 脉 揪 
管 有 关 。 静 脉 插 管 不 仅 损伤 血管 壁 ,同时 在 静脉 插 管 的 表 
面 也 容易 形成 血栓 。 导 管 的 种 类 对 于 深 廊 脉 血栓 也 有 很 大 








的 影响 。 此 外 ,导管 的 口径 .静脉 插 管 的 次 数 、 保 留 的 时 间 
以 及 所 灌注 的 药物 均 会 导致 血栓 形成 。 
(十 三 ) 肠炎 ”临床 上 常 有 报道 肠炎 如 者 合并 肺 栓塞， 





具体 原因 还 不 清楚 ,只 是 发 现 这 些 患 者 血液 中 血小板 计数 、 
凝血 因子 以 及 纤维 蛋白 原 浓度 明显 升 六 

(十 四 ) 系统 性 红斑 狼疮 “系统 性 红斑 狼疮 常 合并 动 
静脉 血栓 形成 .反复 流产 ,血小板 减 少 症 及 神经 3 病 
等 。 这 可 能 与 活动 期 体内 狼 郊 性 抗 凝血 酶 抗体 及 抗 
抗体 较 高 有 关 。 其 他 一 系列 自体 免疫 性 疾病 患者 也 有 类 
似 的 情况 。 

(十 五 ) 其 他 肥胖 .静脉 曲张 以 及 心 功能 不 全 等 是 否 
与 深 静 脉 血栓 形成 有 关 , 目 前 还 有 很 多 争论 















血栓 性 浅 表 葡 脉 炎 和 深部 静脉 血栓 形 成 目前 认为 是 一 
疾病 的 两 个 不 同 阶段 , 且 两 者 可 相互 转变 。 i 





静脉 炎 的 病理 变化 特点 是 是 静脉 映 有 不 同 程度 
和 血管 腔 内 血栓 形成 。 浅 表 静 脉 的 血栓 多 与 肖 











。 深 部 静脉 血栓 形成 主要 是 因为 静脉 血 和 流 六 
下 溢 测 六 状 态 所 小 ,血栓 大 部 分 由 红细胞 伴 有 少 其 纤维 副 
白 和 血小板 组 成 ,血栓 的 远 侧 端 与 血 从 | 

近 侧 端 则 漂浮 在 血管 腔 内 ,容易 脱落 而 导 弄 
血栓 形成 后 可 产生 上 肢体 静脉 回流 障碍 ,所 。 
和 组 织 缺 氢 , 导 致 毛细 血管 es 
汕 珊 浅 表 隐 脉 曲张 和 有 体 肿 此 ;在 移 肪 血栓 形成 的 同时 
伴 有 一 定 程度 的 动脉 冶 挛 。 在 动脉 搏动 减 怖 的 情况 下 可 叶 
起 淋巴 湾 汪 和 回流 障碍 ,从 而 加 重 肢体 肿胀 。 此 外 .在 静脉 


血栓 形成 过 程 中 , 况 脉 本 身 及 其 周转 的 炎症 可 引起 患 肢 不 
辣 程度 的 疼痛 。 


【临床 表现 】 
(一 ) 血栓 性 浅 静 脉 炎 


Peripheral veins) 
k, 头 欧 脉 或 
受 案 静 脉 的 行径 可 找到 -一 条 在 , 

- 肿 。 一 般 状 。1 一 3 则 所 
.局 部 选 留 有 础 条 烷 基 和 和 区 | 所 各位 攻读 六 第 































(thrombophiebitis of superficial 
多 发 生计 四 肢 浅 表 静脉 ,如 大 ,小 隐 租 
静脉 。 急 疼痛 肿胀. 兴 






















第 二 十 二 章 ”周围 血管 疾病 


经 久 不 退 。 本 病 有 人 复发 倾向 。 作 或 腿 部 挤 压 .可 检 出 存在 有 阻塞 的 静脉 ;用 彩色 血 流 多 普 
(二 ) 深部 静脉 血栓 形成 (thrombophlebitis of deep pe- ” 勒 实时 显 像 法 对 膝 以 妆 脉 血栓 形成 有 良好 的 特异 性 和 | 
ripheral veins, DVT) ”其 症状 轻重 不 一 .取决 于 受累 静脉 的 敏感 性 ,可 蔡 代 XX 线 静脉 造影 检查 。 1 
部 位 .阻塞 的 程度 和 范围 。 有 些 患者 可 全 无 症状 ,而 以 大 块 3. 体积 描记 法 ”包括 电阻 抗体 积 描记 法 (1PG) .应 变 
市 栓塞 表现 成 为 第 一 症状 ,其 炎症 和 血栓 形成 多 发 生 于 小 ”体积 描记 法 (SGP) .静脉 血 流 描记 法 (PRG) 和 充电 体积 描 
退 静 脉 或 腾 静 脉 内 ,局 部 疼痛 ,行走 时 加 重 。 轻 者 仅 有 局 部 记 法 (PPG)。 血 流 是 体内 良好 的 电导 体 . 电 阻抗 体积 描记 
沉重 感 , 站 立时 明显。 患 肢 肿胀 .小 腿 肌 肉 、 胭 窝 、 腹 股 沟 内 ”法 的 原理 是 通过 测量 电阻 抗 的 改变 来 了 解 血 容量 的 变化 。 
有 压 桨 。 直 腿 伸 躁 试验 (Homan 征 ) 阳 性 ,检查 时 让 ”此 法 适用 于 角 、 股 , 胭 静 脉 的 急性 血栓 形成 者 .准确 率 可 达 
F 肢 伸 直 ,将 躁 关节 急速 背 届时 .由 于 腓 肠 肌 和 上 比目鱼。 ”到 96%。 
动 拉 长 而 刺激 小 腿 中 病变 的 静脉 ,引起 小 腿 肌 肉 深 部 4. 皮肤 温度 测定 ”检测 深 静 脉 血栓 形成 :中 用 扫描 昭 
痛 。 同 理 ,压迫 腓 肠 肌 试验 (Neubof 征 ) 亦 阳性 。 此 外 ， ”相机 检测 红外 线 放 射 的 方法 进行 下 上肢 皮肤 温度 标 测 :@ 液 
党 可 见 远 侧 静脉 压 增高 所 致 的 浅 静 脉 曲 张 做 脉 血 栓 延 ” 品 温 度 记 录 仪 :可 检 出 静脉 炎 所 致 的 轻微 皮 温 增高 。 
中 至 通 注 脉 股 静脉 时 , 患 肢 疼痛 加 剧 .时 i 伴 有 站 { 四 ) X 线 静脉 造影 ”本 法 是 诊断 深 静 脉 血栓 形成 的 
镍 性 水 肿 ,出 现 股 内 侧 及 同 侧 下 腹壁 静脉 曲张 。 发 生 于 左 。 “人 金 标准 ”, 它 可 显示 静脉 阻塞 的 部 位 .程度 .范围 和 侧 支 循 
则 者 比 右 侧 多 2 一 3 倍 。 检 查 [ a 压痛 ， 环 血 管 建立 的 情况 。 具 体 方 法 是 :个 患者 仰 忠 于 X 线 检查 
可 在 股 萝 脉 部 位 摸 到 一 条 有 压痛 的 索 状 物 。 同 时 ,可 伴 ”平台 上 , 头 高 足 低 , 倾 斜 30" 一 45;@ 躁 部 扎 一 根 橡皮 止血 
有 轻 度 的 全 身 症状 ,如 发 热 , 乏 力 、 心 动 过 速 ， hd 带 , 使 其 恰 能 阻 断 浅 可 流 ;用 静脉 留置 针 穿 刺 足 背 浅 
i 沉 增 快 等 。 当 一 侧 盘 静脉, 股 茸 脉 血栓 向 下 腔 静 静脉 后 松弛 止血 带 :个 患者 患 肢 呈 悬 乖 状 态 . 并 略 向 外 展 ; 
求 延伸 时 ,可 出 现 上 述 两 侧身 静脉 , 股 茸 脉 血栓 形成 的 钙 状 图 节 脉 内 注入 造影 剂 约 50ml;@ 在 电视 屏幕 跟踪 下 .对 / 
和 体征 。 两 下 上 肢 和 和 外 阴部 均 出 现 明显 水 肿 ,疼痛 也 向 上 扩 ”” 腿 、 膝 、 大 跟 做 连续 摄 片 ;中 当 造 影 剂 至 艇 静脉 时 .将 检查 平 
展 。 后 期 ,两 侧 腹壁 ,胸壁 和 收 部 均 有 浅 静 脉 曲张 。 但 有 时 人 台 倾 斜 度 调整 到 60", 嘱 患者 尽量 屏 气 ,使 造影 剂 在 各 静 脉 
这 种 曲张 的 浅 静 脉 可 被 明显 的 水 肿 所 拖 盖 。 偶 可 因 下 肢 回 ”内 浓 聚 ,再 行 入 静脉 摄 片 。 
帘 血 扩 锐 减 而 导致 低 血 容量 性 休克 。 上 歧 深 前 脉 和 上 腔 药 下 列 征象 提示 有 深 静 脉 血栓 形成 : 蓄 脉 主干 有 国定 


5 



































































































了 






























































而 栓 形 成 校 少见 。 Wa a 加 造影 剂 在 正常 静脉 内 阶段 .通过 侧 

支 .在 血栓 的 近 端 再 显影 ;@ 小 腿 静 脉 从 一 次 造影 可 能 无 法 

【辅助 检查 】 显示 全 部 ,如 反复 多 次 造影 ,同一 静脉 始终 部 分 显影 .提示 
血栓 性 浅 表 静 脉 炎 一 般 无 须 特殊 的 检查 可 能 有 项 脉 血栓 存在 。 

静脉 血栓 形成 时 可 作 下 列 检 查 ， (五 ) 磁 共 振 静 脉 显 像 (MRV) ”MRYyV 对 近 端 主干 静 





脉 (如 下 腔 议 脉 、 能 静脉 、 股 静脉 等 ) 血 栓 的 诊断 有 很 高 的 准 
确 率 。 

(六 ) 螺旋 CT 肺 血管 造影 检查 ”如 阴性 则 可 以 排除 
明显 是 栓塞 。 


(一 ) 血液 检查 ”发 生 静 脉 血栓 时 DD- 
阳性 价值 不 大 ,但 阴性 预测 值 高 达 97 吧 一 9 
(二 ) 静脉 压 测量 ”总 肢 的 欧 脉 压 升 ? 
足 背 静脉 马 的 平均 压力 为 18. 8cemHs 0, 而 颈 萝 脉 压 ， 
7emHsO。 平 卧 位 时 在 上 、 下 肢 的 相当 部 位 ,下 肢 甫 脉 压 上 i 
-及 各 高。 周 肘 大 前 脉 的 正常 压力 平均 为 6~l2emH:0， 【诊断 与 鉴别 诊断 】 
但 吓 肢 常 之 20cmHs O。 上 
(三 ) 非 创伤 性 检查 
1. 放射 性 核 素 检查 ”放射 性 核 当 
氢 取 试验 :局 部 血栓 形成 时 . 写 础 标记 的 






















7 肿胀 .Homan 征 和 Neuhof 征 阳 性 时 .应 首先 考虑 小 腿 

栓 内 ,使 趾 病 部 位 的 放射 性 增 此 法 特别 适用 于 膝 关 节 深部 肯 脉 血栓 形成 的 可 能 。 结 合 超 声 检 查 . 放 射 性 核 索 扣 

以 下 的 静脉 血栓 的 售 查 ,但 不 适宜 对 腹股沟 徙 带 以 上 描 和 静 El 确诊 。 但 尚 须 与 急性 小 腿 肌 类、 小腿 蜂 

的 静脉 血栓 检查 ; 省 脉 完全 窗 级 炎 、 总 性 动脉 阻塞 和 淋巴 水 肿 等 疾病 相 鉴 别 。 

财 塞 时 迟 30 秒 。 jk 衣 及 中 

丛 形 成 的 诊断 ;@ 

大 上 颗粒 微 球体 (MS) 法 书 永 无 病变 时 . 大队 

可 见 。 欧 脉 有 血栓 时 ,阻塞 部 位 有 放射 性 降低 或 
2. 超声 血管 检查 ”利用 多 普 齐 

在 采 用 政变 议 脉 血 流 的 各 种 动作 时 .如 次 ! 
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高 "" 香 酸 盐 法 : 左 或 有 角 
本 法 适用 - 于 信人 六 下 县 









六 聚合 自 蛋 站 (MAAD) 组 【治疗 】 
| We 











至 吸 、Valsalva 动 
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号 日 ;或 口服 阿司匹林 0.5~1g,3 次 /日 。 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


. 2. 药物 治疗 ” 保 泰 松 0. 1g,3 次 /日 ;或 吐 嗓 美 辛 ( 消 
yi 炎 痛 )25mg, 3 次 /日 ;或 吡 罗 昔 康 ( 炎 痛 喜 康 ) lmg'1 次 / 

A 一 般 不 必用 抗生素 
或 抗 凝 剂 治疗 。 

(二 ) 深部 静脉 血栓 形成 的 治疗 “” 深 静脉 血栓 能 导致 
致命 性 的 肺 梗死 .因此 治疗 应 该 包括 深 医 脉 血栓 本 身 和 预 
防 肺 栓塞 的 治疗 。 急 性 期 治疗 方案 主要 有 手术 治疗 和 非 手 
术 治 疗 两 种 ;慢性 期 治疗 方法 有 药物 治疗 .手术 治疗 和 压迫 
治疗 。 

1. 急性 下 肢 深 静脉 血栓 形成 

(1) 一 般 治疗 :卧床 休息 1 一 2 周 ,可 减轻 疼痛 ,并 使 
血性 紧 粘 于 静脉 壁 的 内 膜 上 ; 抬 高 患 肢 有 利于 静脉 回流 , 促 
使 肿胀 消退 ;@ 保 持 大 便 通畅 ,以 免 用 力 排便 使 血栓 脱落 导 
致 肺 栓塞 ;@ 开 始 起 床 后 应 穿 有 压 差 或 无 压 差 长 简 弹 力 袜 。 

(2) 抗 凝 治疗 : 抗 凝 治疗 是 深 静 脉 血栓 治疗 中 应 用 最 
早 且 最 广泛 的 方法 , 抗 凝 本 身 不 能 使 已 经 形成 的 血栓 
te 
栓 , 同 时 减少 肺 栓塞 的 发 生 。 抗 凝 时 间 可 贯穿 整个 病程 
般 需 要 1 一 2 个 月 ,严重 患者 可 持续 用 半年 至 一 年 ,有 的 和 需 
要 终身 服药 抗 凝 。 

常用 药物 :参见 本 篇 第 八 章 “ 冠 状 动脉 呢 样 硬化 性 心脏 

(3) 溶 栓 疗法 : 

1) 欧 脉 溶 栓 疗法 
越 好 ,适用 于 发 病 后 24 小 时 内 。 
(SK) . 尿 激酶 (UK) 和 重组 组 织 型 纤 溶 酶 原 激活 剂 (rt 
A) 。 链 激酶 先 25 万 一 50 万 U 静脉 注射 ,然后 10 万 U/h 
静水 24 一 72 小 时 。 屎 激酶 先 4400U/kg 静脉 注射 ,然后 
4400UVCkg 。b) 静 泣 24 一 72 小 时 。 也 可 用 rt-PA, 特 别 适 
用 于 合并 用 WA 总 剂量 50 一 100mg, 先 在 1 一 2 分 钟 内 
Se i 独 2 小 时 内 静脉 滴 入 。 
;适用 于 发 病 后 10 天 内 或 合并 肺 丛 
由 位 后 先行 团 
,15 分 钟 内 注入 UK 25 万 U, 然 后 以 25 万 U/h 

洁 为 12.5 万 UV/h 灌注 ; 
15 5 分 钟 内 注 人 5 万 U, 然 后 以 5 万 

量 法 :15 分 钟 内 团 注 10 万 U. 然 
UK 的 剂量 范围 为 140 万 一 1600 万 
U, 平 均 用 最 为 400 万 U。 ji 寺 间 为 15 一 ?4 小 时 ,平均 30 
小 时 。 血 栓 溶 解 后 ,经 导 主 肝 素 5000U, 然 后 以 800 一 
1000U/h 速度 静 滴 ,以 防 血 栓 青 形成 。 男 一 方案 为 UK 
;直至 血 运 建立 ,再 以 2000U 






























主要 针对 新 鲜血 栓 , 越 旱 使 用 效果 
常用 的 药物 有 链 激酶 


































后 以 10 万 U' 济 






4000U/min 连 

注 ,直至 血栓 完全 深 

用 相应 剂 此 的 链 激 
(01) 介入 治疗 

过 在 下 腔 静 脉 内 放置 滤 网 .使 下 腔 i i 次 地 

引起 肺 榨 笑 


/min 潍 


亦 可 考虑 应 





溶性 率 可 高 达 88% 
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arteritis: a mul 


(5) 手术 治疗 :静脉 血 检 摘除 术 自 20 世纪 70 年 代 起 ， 
随 着 取 栓 后 血栓 复发 的 报道 越 来 越 多 ,使 得 人 们 对 取 栓 术 
的 价值 提出 质疑 ,而 溶 栓 治 疗 的 安全 性 逐步 提高 也 使 得 取 
栓 手术 受到 一 定 的 限制 。 然 i 者 认为 取 栓 手术 
见效 快 ,安全 和 且 简 单 .只 f 适 应 证 :方法 改进 ,并 配合 
抗 凝 治疗 ,其 成 功率 还 是 相 的 。 

2. 慢性 下 肢 静 脉 阻塞 的 治疗 ”物理 治疗 利用 弹力 出 
带 或 弹力 袜 ,能 明显 改善 患者 的 症状 ,减轻 患 肢 胀 痛感 ,加 



















速 肿胀 消退 。 药 物 治疗 一 般 选 择 口 服 华 法 林 `、 唆 氨 匹 定 或 
氛 吡 格 震 等 。 腔 内 介入 治疗 主要 针对 大 血管 ,利用 和 蓄 脉 造 













影 明 确 狭 窗 的 部 位 后 ,用 球 变 张 , 并 放置 支架 ,恢复 
管 腔 内 径 。 手 术 治 疗 主要 是 天 更 有 大 隐 注 








脉 - 朋 萝 脉 旁 路 术 , 耻 骨 上 疙 脉 旁 路 术 和 股 - 
血管 劳 路 术 。 


腔 静 脉 等 人 造 


【预防 】 
避免 给 入 对 静脉 些 有 刺激 的 溶液 ,早期 拔除 静脉 插 管 ， 
积极 治疗 静脉 曲张 ,对 防止 血栓 性 浅 静 脉 炎 或 深 议 脉 血栓 
和 一 定 作 用 。 对 有 深 静 脉 ne 成 倾向 而 又 须 手 术 
者 ,可 在 术 前 2 小 时 采用 小 剂量 肝素 5000U 皮下 注射 。 术 
语 5 称 j 昌 所- 天 ,或 玉 让 二 天 口服 华 法 林 ; 或 手 
术 前 、 oth i 分 子 量 2 万 一 4 万 )500ml 滔 


















滴 , 以 后 隔 天 一 次 , 共 3 次 。 口 服 具 有 激活 纤 溶 酶 作用 的 同 
化 类 固 醇 激素 2 ( 产 甲 座 烷 吡 哗 ) 5mg,2 次 / 


日 ,可 降低 自发 | 性 浅 欧 脉 炎 
也 可 采用 肝 
2 次 /日 , 洪 






条 的 血栓 形成 的 发 生 
角 胶 0. 5mg 联合 皮下 
5 天 ,预防 效果 更 佳 ;也 可 用 口 区 
司 匹 林 蕊 防 。 手 术 时 对 邻近 四 肢 或 盆腔 静脉 周围 组 织 的 操 
作 应 轻巧 ,避免 对 静脉 壁 的 损伤 。 术 后 避免 在 小 照 或 曙 窗 
下 热 桃 ,以 免 束 响 小 腿 静 脉 回流 。 对 大 手术 后 、 产 后 或 慢性 
疾病 尖 长 期 甲 床 者 .应 雪 励 患 者 在 床上 
吸 和 咳 喇 动 作 ; 必 要 时 可 作 躁 关节 
袜 或 采用 充气 长 简 靴 问 敬 / 
i 能 起 床 者 尽 可 能 早期 下 床 活动 .促使 小 忠明 

内 活动 .增加 下 肢 静 脉 辐 流 。 手术 创伤 后 36 小 时 内 皮下 注 
射 低 分 子 量 肝素 4000 一 5000U ,每 12 小 时 一 次 ,可 预防 深 
洛 脉 血栓 形成 . 
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第 二 十 三 章 


心 胜 移植 Cheart transplantation) 是 将 供 体 的 健康 心脏 
植 人 受 体 胸腔 ,部 分 或 完全 蔡 代 受 体 种 病 的 心脏 .从 而 达到 
维持 循环 功能 的 目的 。 心 脏 移植 自 20 世纪 初 开 展 以 来 ,从 
实验 研究 发 展 到 临床 应 用 。 同 种 心脏 移植 ( 原 位 移植 ` 异 位 
移植 ) 已 成 为 治疗 终 末 期 心脏 病 的 一 种 公认 有 效 的 方法 。 
现今 , 随 着 手术 水 平 的 提高 器官 保存 的 改进 ,新 的 免疫 损 
制剂 的 问世 ,心脏 移植 在 供 体 与 受 体 选择 ,移植 术 后 监 护 治 
疗 , 抗 排斥 治疗 方案 .感染 及 其 他 并 发 症 的 早期 诊断 和 治疗 
等 方面 取得 了 新 的 进展 ,接受 移植 的 患者 获得 了 良好 的 生 
存 率 。 蜡 种 心脏 移植 尚 处 于 实验 研究 阶段 ,将 来 可 能 有 助 
于 解决 供 体 心脏 供不应求 的 问题 。 








【适应 证 和 禁忌 证 了】 Es 

心脏 移植 是 治疗 终 末 期 心脏 病 尤其 是 磊 固 性 心力 赛 潮 
和 (或 ) 光 法 外 科 矫 正 的 复杂 先天 性 心脏 病 的 行 之 有 效 的 万 
; | 情况 .并 取 
决 于 终生 药物 治疗 的 依从 性 。 因 此 ,审慎 选择 受 体 是 心 星 
潜在 受 体 













进行 产 格 评估 : 呈 心 力 衰竭 的 产 重 
林 期 ;@ 四 识别 任何 潜在 的 可 逆 性 因 
的 合理 性 ;@ 其 他 器 官 系统 会 硅 影 
符 延 氏 寿 命 放 改善 生活 质量 。 

(一 ) 适应 证 “心脏 移植 的 适应 证 包括 各 种 终 丰 期 必 
脏 病 ,其 中 晚期 心力 误 蝎 ( 心 罕 ) 是 最 常见 的 移植 适应 证 ' 约 
5% 米 .如 难 治 的 致命 性 心律 失常 和 硕 回 性 
绞 痛 和 等。 通常. 受 体 的 选择 标准 为 : 

1. 终 末期 心力 衰竭 TNYHA 村 级 ,LVEF<20% 
氢 耗 (VUus max)< 二 12ml/ (kg。 min) ] ,经 充分 的 药物 治 ; 
效 . 目 其 基础 心 星 病 不 适 于 外 科 王 术 矫 正 或 矫正 后 无 效 


串 
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tion ,2010,121(16):1858-1861. 


7. Meissner MH. Gloviczki P. Comerota AJ. et al. Early 


thrombus removal stratcgies for acute deep venous thrombosis: 
clinical practice guidelines of the Society for Vascular Surgery and 
the American Venous Forum. Society for Wascular Surgery; Ameri- 


can Venous Forum. J] Vasc Surg. 2012.5:14.19-1.162. 


心脏 移植 中 的 内 科 问 题 


皇 太 并 


2. 心 源 性 休克 需要 持续 前 
或 机 械 循 环 支持 者 。 

3. 经 皮 和 冠状 动脉 介入 或 外 科 
或 严重 心绞痛 者 。 

4. 顽固 性 致命 性 心律 失常 对 药物 治疗 .导管 消融 币 
(或 ) 植 入 式 心 脏 除 颤 起 捕 器 治疗 无 效 者 。 

5. 术 后 药物 治疗 依从 性 及 心理 耐 受 性 良好 者 。 

(二 ) 禁忌 证 ”筛选 移植 适应 证 时 还 应 除外 增加 短期 
围 术 期 风险 或 影响 术 后 长 期 生存 的 严重 合并 症 。 

1. 绝对 禁忌 证 ”存在 影响 忠 者 长 期 生存 的 系统 性 

讽 ,预期 寿命 二 2 年 者 (如 艾滋 病 、 恶 性 肿瘤 .系统 性 红 考 

E 变 仍 处 于 活动 期 ); 回 华 有 其 
不可逆 性 损害 (如 严重 肝 、 肾 、 脑 功能 障 但 、 
ij 病 (Fevi 之 1L/min) 等 ); 图 不 可 逆 的 重度 肺动脉 高 
压 ( 肺 动脉 收缩 压 >>60mmHg, 肺 血管 阻力 之 6 个 Wood U. 
平均 跨 肺 压 差 二 15mmHg) ;人 @ 供 体 
不 配 。 

2. 相对 禁忌 证 中 年 龄 之 70 岁 ;@ 
(心室 辅助 装置 相关 性 感染 


脉 应 用 正 性 肌 力 药物 支持 





运 重 建 无 效 的 瑞 固 性 















































讽 ( 周 围 血管 病变 无 法 
i 动 脉 狭窄 , 躁 凡 指数 
和 >6cem) 病态 肥胖 证 CBM 


用功 


能 障碍 [血清 胆 红 素 六 2, 5mg 由. 血清 转 氨 萌 全 3 倍 正 党 
值 ,INR>1.5( 示 用 华 法 笨 )]; 辐 严重 肺 功 能 隘 但 (i 
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EE 











第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


社会 心理 不 稳定 ;@ 6 个 月 内 有 滥用 药物 .烟草 或 酒精 史 ; 
昌 3 个 月 内 有 肝素 诱发 的 血小板 减少 症 史 。 














【 术 前 准备 】 
一 ) 供 体 的 准备 ”谨慎 选择 和 有 效 处 理 供 体 心脏 ( 供 
心 ) 对 心脏 移植 的 成 功 至 关 重 要 , 故 对 供 心 的 来 源 及 质量 应 
认真 筛选 。 供 心 的 选择 标准 为 :已 证 实 脑 死亡 者 .年龄 为 男 
性 二 45 岁 、 女 性 二 50 岁 ;@ 供 体 与 受 体 的 体重 之 差 <<20%; 
图 供 心 冷 缺 血 时 间 过 4 小时, 供 体 无 长 时 间 的 心脏 又 停 . 严 
重 低 血 压 或 机 械 通气 ;四 无 糖尿 病 、 严 重 高 血压 、 高 脂 血 症 、 
恶性 肿瘤 活动 性 感染 或 心脏 病史 ;@ 心 脏 的 各 项 检查 正 
常 i 心电图 .胸部 X 线 片 、 和 心动 图 ,甚至 冠状 动脉 
里 应 进行 血型 匹配 ,淋巴 细 
验 , 肝 炎 病 毒 、 艾 滋 病 3 细胞 病毒 及 鼠 马 形体 
等 病原 微生物 方面 的 检查 ,结果 要 求 血型 一 致 , 淋 巴 细 胞 交 
又 试 验 阴 性 ,无 上 述 病 原 微生物 的 证 据 , 人 类 白细胞 相关 抗 
原 (HLA) 检 查 可 因 供 体 短缺 及 匹配 困难 之 故而 省 略 。 
在 未 取得 供 心 之 前 ,对 心脏 供 体 的 处 理 原则 应 包括 恢 
复 和 维持 血 流动 力学 稳定 ,保持 各 器 官 尤其 是 心脏 的 充足 
灌注 ,以 保证 移植 后 的 器 官 功能 正常 ,同时 应 积极 处 理 与 脑 
死亡 有 关 的 并 发 症 , 并 预防 性 使 用 无 肾 毒 性 的 抗生素 。 在 
取得 供 心 之 后 .应 在 4 小 时 内 进行 心脏 移植 ,以 免 供 心 冷 缺 
血 时 间 过 长 导致 心肌 损害 。 
(二 ) 受 体 的 准备 ” 受 体 在 等 待 心脏 移植 期 间 , 应 持 
续 、 有 效 地 治疗 心 误 。 se 方法 可 作为 向 心脏 移 
植 过 渡 的 治疗 手段 ， 球 绝 反 搏 (IABP) 、 体 外 
1 站 心 人 心 人 






























































外 , 术 前 应 预 es - 般 可 应 用 万 古 悔 素 ee 
菌 索 。 有 些 器 官 移植 中 心 在 患者 的 肾 功能 或 白细胞 正常 
时 , 术 前 还 给 予 环 钨 索 或 硫 唑 味 叭 作为 排 异 反 应 的 预防 
措施 。 





〖 术 后 处 理 】 

忆 肪 移植 术 后 ,早期 处 理 除 
力学 稳定 外 ,还 应 及 时 处 理 心律 
的 急性 排 异 反 应 并 给 予 积极 的 免疫 
其 他 并 发 证 等 。 

(一 ) 血 流动 力学 处 理 ”在 术 后 早期 阶段 
亲手 术 创 伤 . 肺 动脉 总 0 

条 发 关 . 出 现 早期 心 误 
做 图 术 期 死亡 的 重要 原 





人 | 治疗 .防治 感染 及 





;移植 心脏 可 
急性 排 异 反 
心 排 血 









对 ( 约 占 25 距 ) 。 血 容 
各 不 是 心律 失 带 ,水 电解 质 与 酸 做 平和 及 抑制 






心肌 的 药物 等 均 可 导 敏 低 心 排 血 量 。 胜 排 血 指数 
mn ) 时 , 即 认为 是 低 心 排 
比 应 想 据 具体 原因 、 有 创 性 血 流 动力 学 参 闻 


数 及 临床 
取 运 当 的 请 疗 措施 .如 可 应 用 一 氧化 毛 (NO), 俏 琶 


(eardiac index CD 3.0L/(mine 
由 
丰 现 , 采 










1650 





甘油 或 硝 普 钠 、 前 列 腺 素 Ei (PGE; ) 等 肺动脉 和 
也 可 应 用 正 性 肌 力 药物 ,加 强 利尿 处 理 ;对 经 
无 效 的 患者 :可 子 机 械 辅助 循环 支持 治疗 。 
(二 ) 心律 失常 处 理 ” 由 于 移植 心脏 是 去 神经 化 心脏 ， 
其 对 神经 和 体液 调节 的 反应 降低 , 术 后 可 因 缺 气 ` 水 电解 质 
人 排 异 反应 、 机 械 损 伤 或 刺激 等 原 出 现 各 种 


- 述 药物 治疗 












速 )。 对 此 ， 除 纠正 原因 或 诱因 外 应 给 的 抗 心 律 失 



















常 药物 治疗 ,但 应 用 剂量 较 未 去 神经 化 的 心脏 更 大 。 例 
如 ,经 静脉 输 注 异 丙 肾上腺 迷 或 心 外 膜 临时 过 捧 均 可 获 
得 并 维持 适当 的 心率 , 茶 碱 或 外 受 体 兴奋 剂 (如 沙 丁 胶 





醇 ) 对 缓慢 心律 失常 者 也 党 有 效 ,并 可 减少 对 安置 永久 起 
捕 器 的 需要 。 


(三 ) 排 异 反应 及 其 防治 “心脏 排 异 反应 主要 经 由 巨 
只 细胞 ,细胞 因子 及 人 淋巴 细胞 参与 的 细 有 | 用 免疫 反应 所 介 
导 ; 也 可 由 也 淋巴 细胞 参与 的 体液 免疫 介 导 ,并 称 为 血管 
性 排 异 反应 。 排 异 反 应 依据 出 现 的 时 间 和 组 织 学 、 免 疫 党 
标准 ,可 分 为 三 种 主要 类 型 : 超 急 性 ( 术 后 数 分 钟 至 数 小 时 
发 生 ) .急性 (1 周 后 至 数 年 内 ) 和 慢性 (1 年 后 发 生 的 冠状 动 
脉 血管 病 ) 排 异 反 应 。 超 急性 排 异 反应 是 指 移植 心脏 在 循 
环 重建 后 的 数 分 钟 至 数 小 时 内 突 发 功能 丧失 ,但 在 目前 应 
用 HLA 分 型 技术 后 非常 军 见 。 该 现象 由 已 有 对 移植 心脏 
管内 皮 细 胞 上 同 种 (异体 ) 抗 原 的 抗体 所 介 导 ,这 些 抗体 
可 修饰 促 血 管内 血栓 形成 的 补体 ,随后 导致 移植 心脏 血管 
床 发 生 快 速 闭 蹇 ,并 迅即 出 现 心脏 移植 物 完全 衰竭。 
急性 排 异 反 应 或 急性 细胞 介 导 性 排 异 反 应 是 一 种 针对 
移植 心脏 的 单 核 细胞 (主要 是 淋巴 细胞) 的 炎 证 反应 。 一 般 
常见 于 移植 术 后 的 第 一 周至 数 4 年 内 , 术 后 第 一 年 和 发 生 率 
可 达 40%, 但 多 数 (80%) 发 生 于 术 后 约 3 个 月 时 。 排 异 
及 应 的 起 始 和 协调 的 关键 事件 是 工 细胞 激活 ,后 者 由 细胞 
因子 白介素 -2 所 调控 。 慢 性 者 为 手术 1 年 后 发 生 的 冠状 动 
脉 病 。 目 前 ， 心脏 排 异 反 应 仍 是 受 体 的 主要 致 病 和 多 亡 ( 约 
占 死亡 的 40%) 原 因 。 
1. 排 异 反应 的 预防 
















对 排 异 反 应 应 及 早 使 用 免疫 抑 
制药 物 预防 ,皮质 类 固 醉 加 环 孢 索 和 (或 ? 令 雁 吐 叭 图 最 党 
用 的 顶 防 方案 。 一 般 在 术 中 或 术 后 数 小 时 先 应 用 里 波 尼 
荡 : 先 部 脉 注射 500mg, 随 后 125mg, 每 8 小 时 一 次 , 共 3 












次 ;然后 改 为 泌 尼 松 口服 ,lmgyCkg 。d) . 放 在 2 周 左右 减 
黑金 0. 4mg/(kg 。d) 或 更 小 间 剂 显 维持 ,最 后 在 一 年 内 逐 渐 











停 用 。 环 移 素 在 术 后 第 1 天 或 第 2 天 在 Beppe 1 
程度 时 使 用 ,静脉 给 药 :0.5 一 2mg/(kg。d): 呵 服 :6 一 
10mg/(kg 。 山路 后 斩 减 旺 并 维持 在 2mg/(kg。 中 左 
人 有。 环 地 来 对 肝 和 肾 有 较 大 的 毒性 作用 并 可 引起 高 血压 ， 
应 根据 药 这 度 任 各 笛 验 剂 能 :尤其 在 同时 使 用 抗 高 血 讨 
药物 首 中 。 信 入 的 帝 用 剂 如 为 1. 5 一 
白细胞 - 由 -时 停 用 - 








1 2mg (kg° d). 
4x 10" 





2. 排 异 反应 的 监测 ” 除 超 急性 排 异 反应 外 .其 他 类 型 
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可 溶性 白细胞 介 素 2 受 体 (SIL-2R) 水 平 增 记 








的 排 异 反应 ,可 从 以 下 三 个 方面 加 以 识别 :@ 临 床 表现 : 患 
者 因应 用 免疫 抑制 药物 , 排 异 反 应 较 迟 组 和 隐蔽 花 , 但 在 发 







排 异 反 应 时 可 出 现 一 些 异 常 临床 表现 例如: 全身 不 适 \ 疲 
们 焦虑, 踢 A 低热 、 NT 
促 ; 体 L i 奔 马 律 或 心包 摩 


其 : 上 号 律 很 有 认 轨 世 意义 : 无 他 性 查 :超声 心 
张 功能 减退 , 左 心室 重量 增加 . 室 间 隔 及 左 
,回声 光 点 增 粗 .不 匀 , 心 内 膜 回声 增强 和 心 
电 图 示 QRS 电压 下 降 ; 外 周 血 淋 巴 细胞 计数 、 






















下 心肌 活检 (endomyocardial biopsy. EMB) :是 诊断 息 
异 的 金 标准 。 根 据 国际 心 ee 
反应 的 轻重 ,可 指导 抗 排 异 反 应 的 治疗 ( 表 16-23-1)。 判 定 
排 噶 反应 的 组 织 学 指标 包括 间 质 水 肿 、 in 
细胞 浸润 中 转化 淋巴 细胞 (大 淋巴 细胞 ) 增 加 心肌 细胞 变 
性 和 (或 ) 坏 死 . 血 管 改 变 等 五 个 方面 。 此 外 .还 应 注意 与 再 
灌注 或 缺 血 引起 的 心肌 损害 .感染 性 心肌 炎 、 移 植 后 淋巴 细 
胞 增殖 反应 及 Quilty 效应 (为 界限 分 明 的 淋巴 细胞 浸润 而 
血管 基质 完整 ) 相 鉴别 。 









































表 16-23-1 心脏 移植 中 细胞 介 导 的 排 异 反应 分 级 系统 
2004 年 分 级 1990 年 分 级 
0 级 无 排 异 0 级 无 排 异 


间 质 和 (或 ) 血管 周转 浸润 , 至 多 1 
个 灶 性 肌 细胞 损害 





1 级 , 轻 度 
A 一 局 灶 性 














局 灶 性 血管 周围 和 (或 ) 间 质 性 浸润 ,无 肌 
细胞 损害 





一 弥漫 性 弥漫 性 浸润 ,无 肌 细胞 损害 
2 级 ,中 度 2 个 或 以 上 浸润 灶 , 伴 有 肌 细 胞 损害 “2 级 ,中 度 ( 局 灶 性 ) ”1 个 浸润 灶 , 伴 有 肌 细 胞 损害 
3 级 ,重度 弥漫 性 浸润 , 伴 有 多 灶 性 肌 细胞 损 3 级 ,中 度 
害 ; 水 种 士 出 血 士 血管 炎 十 A 一 局 灶 性 多 灶 性 浸润 . 伴 有 肌 细 胞 损害 
一 弥漫 性 弥漫 浸润 , 伴 有 肌 细 胞 损害 
+ 级 .重度 弥漫 ,多 形 性 浸润 , 伴 有 广泛 肌 细 胞 损害 : 





EMB 可 经 由 颈 滔 脉 或 股 静 脉 途径 进行 。 国 外 所 用 方 
案 为 : 术 后 1 个 月 ,每 周 行 EMB 一 次 ; 术 后 1~6 个 月 ,每 2 
周一 次 ;以 后 逐渐 延长 间隔 时 间 , 术 后 6 一 12 个 月 .每 月 一 
次 ; 术 后 1 年 以 后 ,每 半年 一 次 。 国 内 的 经 验 认为 .在 细致 









出 血 士 血管 类 1 





震 增 加 环 孢 素 






的 剂 僵 即 可 。 一 般 不 增加 其 他 免疫 抑制 药 。 
排 异 反应 若 属 轻 度 持续 性 ,可 加 用 申 氮 蝶 叭 ,每 周 15mg. 分 
3 次 给 予 , 共 8~16 周 。 若 排 异 反 应 反复 发 生 . 可 给 予 全 身 
淋巴 结 照射 ,总 剂量 为 5 一 10 周 内 2. 4 一 12Gy, 此 时 硫 哄 呆 
叭 应 停 用 或 减 量 。 也 可 给 予 甲 气 蝶 叭 。 若 治疗 和 无效. 则 应 

















的 临床 观察 和 系列 的 无 创 检查 监测 下 ,不 必 频 紧 
内 膜 活 组 织 检查 也 能 很 好 地 识别 排 异 反应 ,而 当 怀 疑 发 生 
急性 排 异 反应 时 不 必 等 心肌 活检 证 实 ,应 尽早 给 予 下 小 尼 
龙 冲击 治疗 ,以 免 延 误 治 疗 时 机 。 

3. 排 异 反应 的 治疗 

(1) 超 急 性 排 噶 反应 :以 急 








性 农 守 竟 为 突出 表 堪 、 全 用 





二 的 大 奈 固 醉 环 磷 酰 胺 及 去 血浆 疗法 "但 胃 
多 高, 通常 须 立 即 再 次 心脏 移植 。 





bag 急性 4 于 民有 光量 人 i eed Ue 








中 反应 末 缓 解 ,可 给 予 OKT; .5mg/ di 10~14 天 
或 免 或 马 抗 淋巴 细胞 球 蛋 自 CATG,ATGAMD ,此 至 全 身 淋 
巴结 放疗 (2.4~-6.4Gy) ,如 仍 无 效应 考虑 再 次 心 昨 移植 
异 反应 苦 届 中 度 , 可 增加 皮质 类 固 醉 剖 中 全 .静脉 或 记 服 用 
帮 ,如 无 效 加 用 抗 淋巴 细胞 药物 。 心 脏 移 和 镇 后 3 A 以 上 
; 现 的 排 异 反应 ,可 将 泌 记 兽 吕 至 100mgy/d. 连 给 
然后 在 两 周 内 逐渐 减 旺 至 原 剂 显 。 排 异 反 应 若 所 












碟 语 王 








考虑 再 次 心脏 移植 ,但 后 者 的 预后 差 。 

(3) 急性 或 慢性 血管 性 排 异 反应 :见于 心脏 移植 后 里 
期 或 后 期 ,由 体液 免疫 介 导 ,与 移植 心脏 的 冠状 动脉 病 灾 有 
关 , 慢 性 者 常 在 病变 已 达 十 分 严重 的 阶段 才 被 发 现 .是 忠 益 
后 期 死亡 的 主要 原因 ,目前 缺乏 有 效 的 治疗 手段 。 


【并 发 症 】 
心脏 移植 术 后 并 发 症 包括 感染 、 移 植 心脏 血管 病 
(cardiac allograft vaseulopathy. CAV) 以 及 肿瘤 等 。 另外。 
移植 术 后 5 年 .超过 90 拓 的 受 体会 发 生 高 血压 , 蔡 少 Sa: 
有 高 脂 血 症 , 以 及 30 吧 以 上 有 糖尿 病 ， 进 展 性 肾 切 能 不 全 
则 是 一 个 可 能 限制 应 用 钙 依 赖 磅 酸 复 抑制 剂 的 淤 在 门 是 
(一 ) 感染 ”心脏 移植 后 容易 发 生 各 种 病原 体 的 
常见 的 病原 体 为 葡萄 球菌 属 、 电 杆 菌 属 、 假 单 胞 | 
区 念珠 获 、 放 轴 等 .以 及 所 
兄 部 位 为 肺 、 血 液 
半年 内 为 感染 的 启 


























~ Hs 
细胞 病毒 .单纯 疱疹 病 





国 、 








溢 尿 
3 和 时 区 强 商 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
和 真菌 感染 多 在 术 后 1 个 月 内 发 生 。 病 毒 感染 多 见于 术 后 














2 个 月 以 内 。 肺 列 虫 病 多 发 生 于 术 后 2 一 6 个 月 。 免 弓形 
虫 病 多 见于 术 后 半年 以 内 。6 个 月 以 后 在 没有 额外 增加 








免疫 抑制 剂 情况 下 ,感染 的 发 生 率 与 普通 人 群 差异 不 大 。 
心脏 移植 后 的 感染 多 数 无 典型 症 应 定期 拍 胸 片 , 提 
取 气 管 分 泌 物 或 相应 标本 做 有 关 细 菌 学 或 病毒 学 方 
面 的 检查 ,识别 感染 病原 菌 ,及 时 给 予 强 有 力 的 抗生素 治 
疗 或 抗 病 地 洛 韦 和 阿 音 洛 韦 可 用 来 治疗 或 预 
防 巨 细胞 病毒 或 单纯 疱 毒 的 感染 。 













病 磺胺 增 效 剂 和 矿 





胺 甲 基 异 吗 唑 可 预防 肺 构 虫 感染 。 乙 胺 旷 啶 可 预防 免 弓 
形 虫 感染 。 
(二 ) 移植 心脏 血管 病 (CAV) ”CAYV 在 心脏 移植 术 后 





5 年 的 发 病 率 高 达 50% ,是 影响 患者 术 后 中 长 期 存活 的 重 
要 疾病 。CAYV 的 发 病 机 制 日 前 尚 不 清楚 ,一 般 认为 是 由 免 
疫 机 制 (细胞 免疫 和 体液 免疫 ) 及 非 免 疫 因 素 ( 如 受 体 为 男 
性 ,肥胖 、 高 血压 、 高 脂 血 症 \ 吸 烟 、 糖 尿 病 或 胰岛 素 抵 抗 , 供 
体 年 龄 较 大 、 供 心 有 问题 和 j 造 成 血管 内 皮 损 伤 ,平滑 
肌 增 生 内 膜 增 厚 : 以 至 冠状 动脉 阻塞 ,最 终 移植 心脏 衰 竟 。 
其 中 ,免疫 学 因素 和 抗 排 异 反应 药物 的 应 用 是 CAV 发 病 
的 重要 原因 。 研 究 表明 ,CAYV 发 病 可 能 与 巨细 胞 病毒 感 
染 , 淋 巴 细 胞 毒性 抗体 、T 淋巴 细胞 介 导 的 血管 内 膜 内 皮 
反应 损伤 ,移植 心脏 缺 血 损伤 等 有 关 。CAV 
的 病理 学 特点 有 别 于 传统 上 的 冠状 动脉 粥 样 硬化 .其 发 病 
早期 先 累及 移植 心脏 远 端 小 血管 ,进而 心肌 内 和 心 外 膜 动 
脉 .表现 为 冠状 血管 内 膜 弥漫 性 向 心性 增生 、 管 腔 狭 窗 , 晚 
期 可 有 局 灶 性 粥 样 硬化 斑 块 内 膜 增 厚 或 两 者 并 存 , 但 侧 支 
循环 和 钙化 少见 。 本 病 的 早期 识别 较 困 难 ,冠状 动脉 造影 
(包括 冠 脉 CTA) 和 血管 内 超声 仍然 是 检测 CAV 的 可 靠 手 
慨 ,在 心 及 移植 术 后 1 年 CAV 的 检 出 率 为 12 兴 、5 年 为 
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- 节 书 情 上 腺 素 能 
受 体 阻 断 药 
晰 药 (B adrenergic blocking agents) 


放 应 用 于 心 统 靖 利 心肌 贫 死 的 沙 疗 , 县 后 


8 时 
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简称 总 阴 基 药 , 最 


1022 


42%。 由 于 严重 内 膜 增 厚 所 敏 的 冠 脉 代 偿 性 扩大 和 重 构 ， 
冠状 动脉 造影 常 可 低估 病变 的 严重 程度 ,而 冠 脉 内 超声 检 
出 CAV 尤其 是 应 用 多 巴 酚 丁 胺 负荷 时 更 为 敏感 和 特异 。 
近来 有 研究 显示 , 若 发 现 室 壁 运动 异常 则 是 预测 发 生 心脏 
事件 的 重要 指标 。 目 前 对 CAV 尚 无 有 效 的 预防 方法 ,有 
小 样本 临床 研究 表明 , 钙 遂 道 阻 断 药 ( 地 尔 硫 草 ) 和 他 汀 类 








有 预防 CAV 的 作用 。 
{三 ) 肿瘤 ”心脏 移植 后 患 肿 痛 的 风险 逐渐 增加 ,肿瘤 
恶性 淋巴 细胞 增生 性 






发 生 率 约 为 常人 的 3 倍 。 最 常见 的 有 
疾病 和 肺癌 金 病 等 。 治 疗 
可 采用 减少 免疫 抑制 药物 用 量 、 放 射 治疗 ,于 术 切 除 (孤立 
性 病灶 ) . 抗 病毒 治疗 ( 阿 音 洛 韦 、 更 背 洛 韦 )\c 干扰 来 和 搞 
也 细胞 抗体 等 措施 。 


参考 文献 


1. Hertz ML Aurora P, Christie JD, et al. Registry of the In- 
ternational Society for Heart and Lung Transplantation: A quarter 
century of thoracic transplantation. J] Heart Lung Transplant， 
2008,27:937-942. 

2. Futterman LG,Lemberg L. Cardiac Transplantation: A See. 
ond Chance for Extending Life. Am J Crit Care, 2008,17:168-172, 

3, Haddad H, Isaac D, Legare JF, et al Canadian Cardiovascular 
Society Consensus Conference Update on Cardiac Transplantation 
2008:Executive Summary. Can ] Cardiol, 2009,25(4) :197-205. 

4. Mancini D, Lietz K. Selection of Cardiac Transplantation 
Candidates in 2010. Circulation, 2010,122:173-183. 

5. Costanzo MR, Dipchand A, Starling R, ct al. The lnterna- 
tional Society of Heart and Lung Transplantation Guidelines for the 


Care of Heart Transplant Recipients，] Heart Lung Transplant, 
2010,29(8) :914 956. 


陆续 被 应 用 于 高 血压 肥厚 型 心肌 病 、 心 力 
心血 管 疾病 治疗 中 占有 重要 地 位 。 


【药理 作用 】 
(一 ) 由 选择 性 








B 阻 断 药 根据 其 对 交感 神经 品 受 体 











选择 性 阻 断 药 ,如 比索 洛 尔 . 阿 替 洛 尔 . 美 托 洛 尔 等 在 较 低 
主要 阻 滞 良 受 体 , 对 支气管 和 外 周 血 管 影响 较 弱 。 





剂 旺 应 用 时 ,入 阻 断 药 仍然 能 阻 断 户 受 体 。 
内 在 拟 交 感 胺 活性 有 些 B 阻 断 药 对 银 或 良 受 
i 胺 活性 ,它们 在 阻 断 交感 儿 茶 酚 胺 对 受 体 
分 激动 B 受 体 的 作用 。 无 内 在 拟 交感 胶 
阻 断 药 , 撤 药 反应 少 。 近 年 研究 表明 ,B 阻 断 药 对 
后 二 级 预防 具有 重要 的 保护 作用 ,但 这 些 研 究 中 
入 B 阻 断 药 都 是 无 内 在 拟 交感 胺 活性 的 药物 ,因此 ， 
有 拟 交感 胶 活 性 的 B 阻 断 药 临床 应 用 利弊 尚 无 定 
于 进一步 证 究 。 

wo 肾上腺 素 能 受 体 活性 ”有些 B 阻 断 药 (如 拉 贝 
时 阻 断 a 受 体 和 8B 受 体 : 拉 贝 洛 尔 阻 断 a 受 体 
用 是 酚 妥 拉 明 的 1/6 一 1/10, 而 阻 断 B 受 体 的 作用 是 














目前 对 
论 , 有 











洛 尔 ) 
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第 二 十 四 章 ”心血 管 系统 药物 的 临床 药理 


临床 上 更 有 益处 尚 待 研究 。 卡 维 地 洛 是 男 一 种 兼 有 a 阻 断 
作用 的 B 阻 断 药 ,其 阻 断 a 受 体 的 作用 是 阻 断 8 受 体 作 用 
的 1/10; 以 毫克 和 毫克 相 比 ,此 作用 比 普 蔡 洛 尔 强 4 f 
阿尔 马尔 也 是 一 种 兼 有 a 和 8B8 阻 断 作用 的 8 阻 断 药 .其 人 f 
用 比 大 致 为 1 : 8 
(四 ) 了 阻 断 药 的 膜 稳定 作用 ”部 分 B 阻 断 药 有 了 膜 稳 
定 作 用 , 即 降低 细胞 膜 Na- 通 透 性 .抑制 Na- 快速 进入 
胞 膜 。 过 去 曾 认为 8 阻 断 药 抗 心律 失常 作用 系 膜 稳 定 作 用 
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引起 ,但 后 来 发 现 很 多 B 阻 断 药 无 膜 稳定 作 用 .同样 有 抗 心 
律 失常 作用 , 且 这 些 药物 达到 具有 膜 稳定 作用 时 的 血 药 浓 











度 远 远 超过 治疗 浓度 。 因 此 .目前 认为 B 阻 断 

失常 作用 与 膜 稳定 作用 几乎 无 关 。 常 见 有 膜 稳 

阻 断 药 有 阿 蔡 洛 尔 和 普 蔡 洛 尔 。 
(五 ) B 阻 断 药 的 药 代 动 力学 





的 抗 心 律 
定 作 用 的 B 






尽管 8 阻 断 药 作为 一 











普 蔡 洛 尔 的 1/2 一 1/4, 其 阻 断 a 受 体 的 作用 是 阻 断 B 受 体 大 类 药 . 治 疗 作用 相似 ,但 药 代 动力 学 有 很 大 不 同 ( 表 16- 
作用 的 1/4 一 1/16。 和 一 样 , 它 能 有 效 治疗 ”24-1)。 甚 芳 环 结构 的 差异 导致 胃 肠 吸收 程度 .肝脏 首 过 代 
高 血压 和 心绞痛 ,但 它 额外 的 “ 受 体 阻 断 作 用 还 会 降低 外 谢 \ 脂 溶性 .蛋白 结合 率 和 体内 分 布 容积 ,生物 转化 、 代 谢 产 
则 血 管 阻力 。 这 种 同时 莱 有 a 阻 断 作用 的 B 阻 断 药 是 否 在 物 活 性 和 肾脏 清除 率 等 不 同 ,这 些 都 会 影响 临床 疗效 。 
表 16-24-1 常用 B 阻 断 药 的 药理 特性 
的 可。 
各 尔 = BB le 下 趟 村 90 
阿 替 洛 尔 = Bi 6~7 一 = i 
美 托 洛 尔 Bh Sn 十 十 12 
比索 洛 尔 = Bi 9~12 = 30 
拉 贝 洛 尔 一 aB 6 一 8 Th Ta 90 
长 维 地 洛 一 aB 6 人 95 
醋 耳 洛 尔 十 十 B Ss 二 A 15 
电 唆 洛 尔 十 BR 4 t 未 55 


CO 


注 : 十 : 明 性 作用 ;一 : 骨 性 作用 


(六 ) B 阻 断 药 的 基因 多 型 性 基因 多 型 
他 影响 肝 代 谢 的 药物 都 会 影响 美 托 洛 尔 、 
次 尔 的 代谢 。 美 托 洛 尔 主要 通过 细胞 色素 Ps 而 CYP2D8 
进行 氧化 代谢 ,人 慢 代 谢 型 (不 到 10 咒 的 白 种 人 ) 者 药物 清除 
半衰期 显著 较 快 代谢 型 者 延长 ,因此 ,这 类 是 者 条 
尔 每 日 一 次 即 可 控制 心 
美 托 洛 尔 的 代 许 人 Gai 代谢 的 药 
己 有 少 便 研究 发 现 Rb 
自 BEL 断 药 治疗 .生存 
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次 且 j 药 。 
物 影 响 。 


思考 采用 








【在 心血 管 疾病 中 的 应 用 】 
(一 ) 抗 心绞痛 作用 有 8 阻 断 区 
药物 .其 抗 心 肌 缺 血 的 主要 机 制 是 :降低 心肌 气 耗 降低 











寺 间 ,增加 侧 支 血 流 和 缺 血 区 域 血 供 再 


分 布 ;@ 预 防 或 减少 冠状 动脉 粥 样 硬化 谢 块 做 弄 es 形 


成 :四 减少 微血管 的 损伤 ; 园 稳 定 细 胞 和 涂 酶 体 膜 :@@ 抑 制 
心肌 细胞 凋 亡 。 
早期 以 2 心绞痛 和 非 ST 段 摊 









训 少 心肌 醒 妮 
的 研究 对 BH 
cat 定 的 证 丘 。 临床 仿 
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EE AN 
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下 短 诈 SF 本 失 硬 心 员 醒 死 :B 时 上 断 药 应 用 本 


de 
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] 两 阶段 :早期 用 药 和 长 期 用 药 。 再 灌注 治疗 时 代 前 的 临床 
研究 发 现 B 胆 断 药 可 通过 泪 慢 心率 .降低 氧 耗 和 延长 舒张 
期 增加 心 内 膜 下 血 供 ,减少 梗死 面积 ,降低 恶性 心律 失常 发 
生 。 但 在 再 灌注 治疗 时 代 , 早 期 用 药 对 部 分 患者 可 能 有 洪 
在 危害 ,如 诱发 心 源 性 休克 的 风险 增加 ,目前 建议 在 ST 段 
抬 高 型 心肌 梗死 早期 应 谨慎 给 予 B 阻 断 药 静 肪 制剂 ,尤其 
是 在 合并 心力 衰竭 、 低 血压 或 血 流动 力学 不 稳定 的 患者 。 
每 2 一 5 分 钟 间隔 静脉 给 予 美 托 洛 尔 5mg 时 ,必须 保证 患 






































者 心率 不 低 于 60 次 /分 ,收缩 压 不 低 于 100mmHg。 口服 
制剂 也 应 从 小 剂量 开始 ,逐步 加 量 。 用 药 期 间 若 有 不 良 反 








应 发 生 或 患者 新 出 现 B 阻 断 药 禁忌 证 , 则 应 停 药 。 早 期 没 
用 静脉 8 阻 断 药 或 早期 存在 B 阻 断 药 禁 忌 的 患者 ,应 定期 
估 禁 忌 证 ,对 合适 患者 尽早 开始 口服 8 受 体 阻 断 药 










Ts 
(二 ) 抗 高 血压 作用 8 阻 断 药 的 降 压 疗效 和 副作用 
因 药 物种 类 和 制剂 不 同 而 异 , 其 降 压 作用 具有 相对 平缓 的 
量 效 曲 线 , 血 压 下 降 同 时 不 伴 有 周围 血管 阻力 的 降低 。 尽 
管 8 阻 断 药 作为 一 级 预防 提供 的 心脏 保护 作用 较 其 他 降 压 
但 它 对 高 血压 合并 冠 心病 或 心 训 患 者 进行 二 级 预防 
作用 。 
人 本 二 所 幅 降 关 等 下 道 四 断 及 合用 剧 季 和 惕 
和 负 性 传导 作用 ,与 唆 嗪 类 利尿 药 合 
可 能 会 加 重 代谢 蔡 乱 。 
(三 ) 抗 充血 性 心力 衰竭 作用 B 阻 断 药 有 负 性 肌 力 
由 易 加 重心 力 衰竭 患者 的 临床 症状 ,早年 被 禁用 于 , ee 
汪 六 上 的 广泛 研究 已 表明 交感 神经 系统 慢性 
性 心力 王 济 | ee Es 中 点 


部 














药 少 人 少 ， 
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用 。 循环 儿 茶 七 区 过 
促进 心肌 重 构 ,损害 
性 心律 失常 ;名 心 Wi 
因此 :B 阻 断 药 的 应 用 外 
医 be 
容 , 对 有 日 前 或 既 




















者, 在心 仁 临床 和 :存在 
禁忌 证 或 不 能 奉 受 。 一 号 左 心 nh ee 


六 尽早 给 予 B8 阻 断 药 治疗 ,而 不 应 拖延 至 给 予 是 够 剂量 的 
ACEI 和 利尿 药 后 再 加 用 。 对 症状 轻微 或 无 症状 的 左 
者 ,也 应 给 巴 子 B 阻 断 药 治 疗 , 旨 > 
衣 发 展 。 对 NYHA( 弓 约 心脏 协会 )T gi 

(4 天 内 未 静脉 用 药 、 已 无 液 
豆 定 ) 后 ,在 严密 监护 下 由 专科 医师 指导 应 
8 阻 断 药 治 疗 。 B 阻 断 药 还 






















体 洲 贸 并 体 重 1 
用 : 急性 心 
能 降低 心力 误 

上 前 被 


和 :| 


患者 病死 率 的 B 阳 断 
- 利 卡 维 地 洛 . 前 师 者 
地 洛 则 菇 有 ai 受 体 阳 断 作用 
8B 阻 断 药 治疗 心 衰 时 洁 从 小 剂量 





天 六 受 体 阳 断 作用 。 





开始 , 若 能 耐 受 , 则 每 2 周 左右 逐渐 递增 ,不 宜 加 全 太 快 , 否 
则 易 导 致 体液 小 留 而 加 重心 状 。 因 此 ,在 开始 用 药 前 














需 最 佳 化 利尿 药剂 量 , 用 药 过 程 中 车 出 现 症 状 加 重 或 体重 
增加 ,可 增加 利尿 药剂 重 。 
(四 ) 抗 心 律 失常 作用 B 阻 断 药 属于 第 二 类 抗 心 律 
失常 药 ,能 延长 有 效 不 应 期 。 对 房 室 折 返 上 性 心动 过 
速 ,B 阻 断 药 能 改善 60% 一 80% 患 守则 把 从 > 碱 少 少 > 改作 ， 赤 
其 对 伴 有 和 缺 血 性 心肌 病 或 充血 性 心 力 训 安 
静脉 应 用 B 阻 断 药 还 能 有 效 控 





















一 定 的 抑制 作用 。 










对 冠 心病 患者 的 室 性 心律 失常 ,也 有 
常用 B 阻 断 药 】 

(一 ) 卡 维 地 洛 “” 非 心脏 选择 性 B 阻 断 药 , 非 有 抗 氧化 
和 受 体 阻 断 作 用 。 大 量 随机 对 照 试验 证 实 其 在 心力 衰 疯 


和 心肌 梗死 后 左 心室 功能 不 全 的 患者 中 有 显著 降低 病死 率 
的 作用 。 
(二 ) 美 托 洛 尔 “是 心脏 选择 性 负 阻 断 药 ,在 急性 心 


肌 梗死 患者 中 应 用 能 显著 降低 其 病死 率 , 具 有 良好 心肌 保 
护 作用 。 其 短 效 静 脉 制剂 也 广泛 用 于 心肌 缺 血 和 心肌 梗死 
的 治疗 中 。 在 急性 缺 血 患者 中 ,可 静脉 用 药 ,5mg 静脉 快 
推 注 , 每 5 分 钟 应 用 一 次 ,最 多 可 连用 3 次 ,静脉 用 药 前 
> 率 应 不 低 于 60 次 /分 ,收缩 压 不 低 于 100mmHg。 此 后 
可 以 口服 制剂 维持 。 

(三 ) 比率 洛 尔 ”是 心脏 选择 性 Bi 用 
E\ 心 力 衰竭 和 心肌 缺 血 治疗 中 。( 
, 它 能 显著 降低 心力 误 间 患者 的 总 病死 率 和 儿 












断 药 , 广 






















(四 ) 阿 替 洛 尔 是 心脏 选择 性 8 阻 断 药 , 目 前 应 用 于 
心绞痛 心肌 梗死 后 保护 和 高 血压 治疗 中 。 它 届 脂 溶性 药 
拉 可 期 相对 较 长 。 但 有 关 阿 替 洛 尔 对 终点 事件 影响 的 
本 究 部 没有 发 现 它 能 减少 冠 脉 事件 ,因此 虽然 目前 阿 
薄 淆 尔 在 心肌 模 死 后 心肌 保护 中 得 到 广泛 应 用 ,但 缺乏 大 
an 胡 果 证 实 。 此 药 在 我 国 使 用 远 少 于 西方 
司 家 。 
(五 ) 艾 司 洛 尔 是 一 种 供 静 脉 给 药 , 快 间 

时 间 短 的 选择 性 户 阻 斯 药 。 它 在 体内 代谢 迅速 .清除 平 误 
期 约 9 分 钟 。 在 负荷 量 0. 5mg/kg; 继 以 0.05 一 0.3nmmg 


















"min) 的 剂量 静脉 给 药 时 ,5 分 钟 内 即 可 达到 稳 态 血 药 
浓度 (如 不 用 负荷 量 , 则 需 30 分 钟 过 和 。 可 用 


于 心房 





顶 动 ,心房 扑 动 时 控制 心 
( 表 16242. 表 16243、 表 16-24.4) 


当 血 上庄 急症 的 处 理 





〖 耐 受 性 和 不 良 反 应 】 
虐 往 认为 我 国人 群 对 及 阴 断 药 的 耐 受 


较 凸 思 人 群 
全" 内 此 临床 应 用 着 时 偏 小 。 但 近年 在 我 
公 表 、 安 古 


日 开展 的 大 规模 
L 齐 对 照 临 床 试验 (CCOMMIT/CCS 25 5 最 未 . 中 
国人 榜 对 名 阻 汤 药 也 有 良好 桂 受 尾 : 发 生 一度 下 型 或 : 度 
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心血 管 系统 药物 的 临床 药理 































































































































































表 16-24-2 B 阻 断 药 治疗 高 血压 的 常用 剂量 > nt 
药 物 剂 量 备 注 
阿 蔡 洛 尔 25 一 100mg,1 次 /日 心脏 选择 性 
比索 洛 尔 2.5~20mg,1 次 /日 心脏 选择 性 ,联合 用 药 时 作为 一 线 用 药 
卡 维 地 洛 6.25 一 25mg,1 一 2 次 /日 兼 有 a.8 阻 断 作 用 : 易 发 生体 位 性 低 血 讨 
艾 司 洛 尔 0. 5mg/kg 短 效 静 脉 用 药 制 剂 
拉 贝 洛 尔 100~-:400mg,2 次 /日 兼 有 a.B 阻 断 作用 
25 一 100mg:2 次 /日 心脏 选择 性 
23.75 一 200mg,1 次 /日 长 效 制剂 
10 一 120mg,2 次 /日 非 心脏 选择 性 
阿尔 马尔 10 一 20mg.,1 次 /日 兼 有 ac.B 阻 断 作 用 
表 16-24-3 B 阻 断 药 治疗 心绞痛 的 常用 剂量 
药 物 剂量 | 药物 剂 量 
阿 替 洛 尔 50 一 200mg,1 次 /日 | 美 托 洛 尔 缓 释 片 23.75 一 200mg.1 次 "日 
比索 洛 尔 10mg.1 次 /日 普 蔡 洛 尔 10 一 40mg,2 次 2 日 
美 托 洛 尔 25 一 100mg,2 次 /日 | 阿尔 马尔 5 一 l]0mg,1~2 次 /日 
表 16-24-4 B 阻 断 药 治疗 充血 性 心力 衰竭 的 常用 剂量 
药 物 初始 剂量 最 大 剂量 
美 托 洛 尔 组 释 片 12. 5 一 25mg,1 次 /日 200mg:;2 次 /日 
比索 洛 尔 1.25mg,2 次 ”日 l0mg,1 次 /上 日 
入 地 洛 2 ay 
UL 一 一 一 
导 阻 灌 的 比例 为 0. 9%、 与 安慰 剂 相 似 (1. 0%). 也 nin-angiotensin aldosterone system inhibitors. RAASD) 包 括 

与 西方 同类 人 研 究 相 似 , 因 此 FE 条 本 方 人 群 中 并 没有 观察 到 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 angiotensin converting enzyme 

任何 明显 的 种 族 inhibitor'ACED 、 血 管 紧张 索 开 受 体 阻 断 药 (angiotensin 
8 阻 断 药 前 receptor blocker,ARB) 和 醛 固 丽质 抗 药 , 在 心血 管 疾病 治 

和 和 负 性 肌 力作 用 所 有 8 了 J a f 管 痉挛 的 疗 中 的 地 位 逐渐 确立 。 另 外 ,新 型 肾 素 抑 制剂 也 在 近期 和 

作用 ,但 小 剂量 作用 最 小 :一 般 不 到 研发 .2007 年 5 月 第 一 个 公 素 抑制 剂 阿 利 占 仑 (: Rn 

ee 已 经 美国 FDA 批准 正式 上 市 。 

用 。B 阻 断 冀 的 其 他 副作用 有 疲乏 ,性 功能 障碍 、 对 糖 代谢 

和 和 脂 代谢 的 不 利 影 响 可 能 会 削弱 8 阻 断 药 降低 心肌 缺 血 是 【作用 机 制 】 

者 心血 管事 件 的 有 益 作 用 。 _ 研究 发 现 .ACEI 能 抑 紧张 素 中 所 介 导 的 血管 
SA 应 用 EAE : 多 的 由 者 性 然 收缩 (图 16-24 9 同 呈 全 汪 开 到 Ni 解 ,后 者 能 促进 扩 
ee 血管 因子 (如 一 氧化 氮 和 前 列 腺 过 等 ) 生成。ACEIl 还 能 

抑制 组 织 ( 如 心脏 和 肾 胜 局 部 ) 肾 未 血管 紧张 示 

少 血管 和 心肌 重 构 .减少 炎症 和 血栓 栓 ， 

盈 旨 : 灶 不 病 是 省 过 村 用 。 , 

。 所 有 这 些 药 理 机 制 使 ACEI 在 高 血压 、 
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第 二 和 肾 友 - -血管 紧张 素 - 中 占有 重 杰 地位。 随 着 研究 的 深入 。 
i 在 应 用 ACEI 以 后 : 仍 有 部 分 血管 | 转 Ww [ny i 
| | ~ S 
附 固 酮 系统 抑制 剂 乡 素 下 , 系 通 过 非 ACE 改 帧 途 乱 进行 。ARB 能 演 第 位 由 
近 上 十 余年 来 ,时 索 J 血 和 与 血管 紧张 素 目 的 1 型 AT) 受 体 结 会. 轩 此 ;理论 上 可 
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| 以 全 面 阻 断 血 管 紧张 素 本 的 缩 血管 作用 。 血 管 紧张 素 I 水 钠 满 留 , 交 感激 活 , 并 最 终 促进 心肌 和 血管 纤维 化 。 尽 
向 血管 紧张 素 开 转化 过 程 中 还 同时 会 产生 血管 紧张 素 管 ACEI 能 短期 降低 醛 固 醋 水 平 , 但 长 期 应 用 ACEI, 醛 固 
(1 一 7) , 它 也 是 一 种 内 源 性 的 ACE 底 物 和 抑制 剂 , 和 血管 ”部 水 平 并 不 能 得 到 长期 抑制 , 即 所 谓 “ 醛 固 酮 逃逸 "现象 。 

紧张 素 工 及 组 激 肽 一 样 , 具 有 扩张 血管 作用 ,其 降 压 作用 螺 内 酯 能 竞争 性 抑制 醛 固 六 敏感 的 肾 集 合 小 管 的 钠 通 
是 通过 激活 和 释放 和 管 扩 张 因 子 , 如 前 列 腺 素 ` 一 氧化 道 , 促 进 钠 水 排出 ,保留 钾 离 子 。 此 外 , 星 内 酯 还 能 抑制 
氮 , 促 进 缓 激 肽 扩 血 管 作 用 所 介 导 。 血 管 紧张 素 除 有 血 。 心脏 和 体循环 系统 的 醛固酮 受 体 ,改善 心室 和 血管 
管 收缩 作用 外 ,还 能 使 醛固酮 水 平 增高 , 而 醛固酮 能 促进 重 构 。 









































肾上腺 
























素 能 阻 ” 肾 素 ”| 血管 紧 | ACE 
灌 剂 抑制 剂 | 张 素 原 | 抑制 剂 
硝 相 球 | | zl [me 归 | | 
劳 细胞 | 肾 素 | | 张 老 ”站 | 张 素 ” 
| ! ! 血管 紧张 转 血管 紧张 
换 酶 (ACE) 索 工 受 体 
阻 断 药 
血管 收缩 醛固酮 
合成 增加 
钠 水 注 留 








反馈 
血压 升 高 


图 16-24-1 肾 素 -血管 紧张 素 -醛固酮 系统 示意 图 及 四 个 可 抑制 其 活性 的 作 环节 (以 虚线 表示 ) 




















1. 分 类 ”ACEI 可 根据 其 : 与 ACE 分 子 中 锌 原子 相 结 

















【药理 作用 】 合 的 配 体 不 同 分 为 三 类 , 售 琉 基 、 含 着 基 和 含 肛 酰 其 ACEI 
(一 ) 血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 剂 (ACEI) ( 表 16-24-5) 。 
表 16-24-5 不 同 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 的 药 代 动力 学 特点 
清除 半衰期 肾脏 清除 : 
药物 率 肾 功能 不 全 时 
0) (CrCI 10~30mlmin) 剂 量 
合约 基 ACEI 
茶 那 普 和 赔 A AY 
卡 托 注 和 2 38 6. 25~12.5mg,2 次 /日 
优 芬 普 币 个 全 By 7. 5 一 30mg,2 次 /日 
含 羧基 ACEI 
西 拉 普 利 0 0 0.5~-2.5mg,1l 次 /日 
依 那 普 刊 11 88 2.5~20mg,1 次 /日 
2 7 
但 2. 5~5mg,1 次 /日 
5 2mg,1 次 /日 
夸 那 普 和 和 C6 息 2.5~5mg,1 次 /日 
ee 88 1.25~-5mg' 工 次 /月 
洋 多 普 利 2 和 
赂 多 普 币 16 一 24 15 0. 5~-1mg,1 次 /日 
台 有 酰基 ACEI 
入 a 谤 50 10 一 40mg;1 次 / 

















注 :{ sl， :内 生 肌 醋 涛 除 率 


1 





2. 药 代 动力 学 特点 不 同 ACEI 口服 吸收 率 有 很 大 
差别 (25%~75%)。 有 些 药 物 原 药 没 有 活性 ,只 有 在 经 
脏 或 胃 肠 道 组 织 水 解 后 成 为 有 活性 的 代谢 产物 。 药 物 峰 浓 
度 一 般 出 现在 服药 后 1 一 上 小时。 大 多 数 ACEI 经 肾脏 排 
泄 , 但 福 辛 普 利 、 群 多 普 利 等 经 肝 肾 双 通 道 排泄 。 卡 托 普 利 
We 作用 时 间 小 于 6 小 时 ,而 雷 米 普 利 拉 
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于 福 辛 普 利 . 群 多 普 利 等 能 同时 经 尿 液 和 胆汁 排泄 .因此 它 三 了 下 | 
们 在 肾 功能 损害 患者 中 的 清除 率 不 受 影 响 ,一 般 不 需 调整 | | 、 
剂量 。 

(二 ) 血管 紧张 素 受 体 阻 断 药 (ARB) ”目前 临床 应 用 
的 ARB 有 和 氮 沙 坦 、 线 沙 坦 、 奉 米 沙 坦 、 伊 普 沙 坦 、 坎 地 沙 坦 、 
奥 美沙 坦 等 。 从 结构 看 ,大 多 数 ARB 有 一 个 相似 的 联 茶 四 



















































雷 米 普 利 活性 代谢 产物 ) 和 群 多 普 利 酸 在 机 体内 清除 较 其 名 ,但 侧 链 各 不 相同 。 伊 普 沙 坦 没 有 联 茜 四 唑 环 结 
他 二 曼 。 在 充血 性 心力 衰 竟 患 者 中 ,药物 吸收 和 生物 ， 构 , 而 有 与 氧 沙 坦 相似 的 茉 基 味 唑 结构 。 这 些 结构 的 不 同 
转化 减 慢 , 直 效 慢 . 同 时 肾脏 滤 过 率 减 少 到 药物 清除 减少 ， ARB 药 代 动力 学 和 药 效 有 所 差别 ,主要 表现 在 与 

血浆 浓度 增高 ,作用 时 间 延 长 ,因此 在 有 严重 肾 功能 减退 患 受 体 的 亲和力 ,口服 生物 利用 度 \ 口 服 吸收 举 和 代谢 及 
者 ( 肌 醋 滞 率 之 30ml/min) ,应 碱 少 ACEI 的 用 量 。 但 由 i 16-24-6) 。 

表 16-24-6 不 同 ARB 的 药 代 动力 学 特点 
坎 地 沙 坦 酯 ” 伊 普 沙 坦 。 厄 贝 沙 坦 和 氯 沙 坦 顷 沙 坦 替 米 沙 坦 奥 美 沙 坦 

活性 代谢 产物 有 无 无 有 无 无 有 
AT 持 抗 作用 非 竞争 性 竞争 性 非 竞争 性 竞争 性 竞争 性 非 竞争 性 竞争 性 
生物 利用 度 34%~56% 13%~15% 60%~80% 33% 25% 30%~60% 25% 
蛋白 结合 99.5% 98.0% 90.0% 98.7% 95.0% >>98% 99% 

pit 肾 (60%) 。 肾 (90%) ”胆道 (75%) 胆道 (70%》 胆道 (80%) 胆道 (100%》 ”胆道 (50%)， 

肾 (50%) 

半衰期 9~12 小 时 ”5~7 小 时 11~15 小 时 2 小 时 6 小 时 24 小 时 12 一 18 小 时 

,转换 酶 代谢 为 有 活性 的 产 ”此 后 趋 于 平坦 。 不 会 引起 水 钠 注 贸 或 心率 加 快 :剂量 递增 





氢 沙 坦 经 肝脏 细胞 色素 
物 EXP3174, 此 代谢 产物 活性 是 母体 药物 的 10 一 40 们 ,能 
发 挥 强大 的 阻 断 血管 紧张 素 开 的 作用 。 坎 地 沙 坦 栈 是 母体 
药物 ,在 小 肠 内 转换 为 有 活性 的 坎 地 沙 坦 ,因此 它 不 属于 经 
汪 认 代谢 的 药物 。 不 同 ARB 口服 吸收 率 有 很 大 差别 .最低 











的 是 上 高 的 是 厄 贝 沙 坦 (60 吧 一 80 兴 ,但 
这 种 差别 没有 导致 显著 临床 作用 差异 。 所 有 ARB 药物 生 
物 利用 度 不 受 食物 影响 。 大 多 数 ARB 药物 都 以 原型 经 内 





宕 和 胆道 系统 排泄 ,但 氮 沙 坦 经 肝脏 CYP3A4 和 CYP2C9 
训 为 活性 和 非 活性 产物 后 经 肠 道 和 尿道 排 洋 ， 分 别 占 





60% 和 35%; 厄 风沙 坦 经 CYP2C9 代谢 为 非 活性 产物 ' 原 
药 和 代谢 产物 主要 经 胆道 排泄 , 约 占 80%。 


阿利 吉 仓 是 第 一 个 被 美国 
它 口 后 用 反 


(三 ) 直接 肾 素 抑 制剂 
ee a pe 竖 加 制 ls 

















【临床 应 用 】 

(一 ) 高 血压 ”ACEIl 是 公认 的 一 线 降 卜 药物 ， 
疗 与 其 他 隆 压 药 疗 效 相当 。 在 盐 敏 感 、 低 肾 素 水 于 的 + 5 和 
:患者 中 , 单 用 ACEI 疗效 略 差 。 以 ACEI 为 基础 的 治疗 
站 周 剂 相 比 ,还 能 提 外 的 心血 管 保护 作用 。 

ACEI 降 讨 作 用 的 企 充 系 由 线 在 低 剂 皇上 寺 较 陡 直 。 















较 安 全 ,但 心力 衰竭 患者 例外 。 加 用 利尿 药 可 增加 ACEI 
的 降 压 疗效 。 各 种 ACEI 比较 试验 显示 ,在 对 等 剂量 时 ,其 
降 压 疗效 和 耐 受 性 相当 。 

利尿 药 和 ACEI 合用 有 协同 作用 ,其 机 制 是 利尿 药 能 
通过 排 钠 刺激 RAAS. 使 血压 处 于 血管 紧张 素 荆 依赖 状态 ， 






















即便 是 很 小 剂量 的 利 展 药 ( 氨 江 晓 唆 12. 5mg/d) 与 ACEl 

合用 也 能 获得 明显 的 血压 下 降 。ACEI 的 降 压 效应 在 与 二 
氧 吡啶 类 或 非 二 氨 吡 啶 类 钙 阻 断 药 合用 时 能 得 到 更 最 

AC 规模 多 中 心 随 机 对 昌 

低 慢 性 收缩 性 心力 衰 疯 和 冠 心 病 趾 天 的 再 入 院 率 和 症 多 

。 在 糖 碌 病 或 非 糖尿 病 所 致 的 慢性 肾病 患者 中 .ACEI 

物 也 能 降低 肾 小 球 变 内 压 , 从 而 有 效 降 或 少 重 跨 尿 

并 保护 肾 功能 。 但 ACEI 也 可 能 引起 肾脏 低 灌注 .因此 

ACEI 用 药 早 期 (2 个 月 内 ). 血 肌 本 可 轻 度 上 升 。 目 前 认 








为 ,只 要 上 升 不 超过 360 所 ,长 期 用 药 有 有 益 的 肾 胜 保护 作 
用 :无须 撤 光 。 肾 动脉 锋 窗 或 单 侧 eS 制剂 本 
引起 加 区 的 肾 灌 注 隆 低 . 可 角 
竟 。 总 之 ,ACEI 在 伴 有 心力 误 章 
患者 中 应 用 能 得 到 特别 的 益处 。 
ARB 也 是 ee - 谍 药物 .与 1 
如 ACEL 利尿 药 、 钻 阻 断 药 的 降 ! 
ACHI 的 最 大 不 辐 是 和 RB 大 多 经 









持续 的 群 功 
及 缺 血 和 和 司 奖 的 










他 种 类 降 术 区 
疗效 相 泊 。ARB 与 
EF 用 双 通道 排 温 , 击 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


多 经 肾脏 排泄 。 上 且 前 临床 应 用 的 六 种 ARB 药物 
车 内 降 压 疗效 相当 ,与 利尿 药 合用 时 作用 增强 。 
与 周围 性 a 阻 断 药 、 钙 通道 阻 断 药 和 配 固 病 受 
体 持 抗 药 合 月 时 往往 能 使 血压 进一步 下 降 。 但 车 在 ACEI 
已 是 大 剂量 时 加 用 ARB 并 不 加 强 降 压 作 用 :反而 会 促进 肾 
功能 不 全 。 以 ARB 为 基础 的 降 压 治疗 能 减缓 2 型 糖尿 病 
合并 肾病 患者 的 肾脏 损害 进展 。 
直接 肾 素 抑制 剂 阿利 吉 仑 能 有 效 降 低 血 压 : 减 少 左 心 
室 肥 厚 。 研 究 发 现 ,阿利 吉 仑 与 ARB 合用 能 提供 额外 的 
降 压 益处 。 之 所 以 此 两 药 可 以 合用 ,是 因为 非 肾 素 酶 .如 
组 织 蛋 白 酶 D 和 魔 蛋 白 酶 也 可 将 血管 紧张 素 原 转变 为 血 
张 素 工 和 开 ,此 通路 不 受 肾 素 抑 制剂 抑制 。 A 
究 发 现 , 除 可 能 有 短暂 的 血 钾 升 高 外 ,阿利 吉 仑 与 ARB 降 
EE 相当 。 目 前 欧美 市 场 该 类 药物 已 广泛 应 用 ,但 仍 
有 学 者 认为 ,在 未 获得 该 类 药物 对 高 血压 患者 硬 终点 影 
响 的 结果 前 , 仍 应 谨慎 应 用 。 妊 娠 妇女 禁用 RAS 系统 抑 
制剂 。 
(二 ) 充血 性 心力 衰竭 
1， ACEI 和 ARB ”大量 前 瞻 ; 


















































竹 、 双 盲 、 安 慰 剂 对 照 研究 






















CEI 在 慢性 ne 。 高 剂 

量 用 药 能 较 低 剂量 更 有 效 降低 心 衰 住院 3 
ARB 适用 于 EF 志 40% 的 症状 性 或 非 症 状 性 心 衰 不 能 
耐 受 ACEI 的 患者 .不 能 耐 受 原因 是 指 干咳 . 皮 疙 和 血管 神 
血 钾 或 籽 功 能 不 全 。 目 前 


:水 肿 :而 非 ACEI 所 

尚 无 ARB 治疗 慢性 衰竭 的 临床 疗效 优 于 ACEI 的 证 
据 。3 种 ARB 药物 ( 氨 沙 坦 、 纹 沙 坦 和 厄 贝 沙 坦 ) 曾 被 用 于 
心 训 临床 研究 中 (CHARML Alternative Trial,VaLHeFT 和 






ARB 和 ACEI 合用 会 比 单 用 更 有 效 , 但 这 一 观点 在 多 项 临 
床 试验 中 并 未 得 到 支持 ,而 且 ARB 和 ACEI 合用 会 使 
血 症 和 肾 功 能 恶化 的 机 会 增加 。 不 过 已 有 临床 试验 证 实 ， 
在 不 能 耐 受 ACEI 的 患者 中 ,采用 ARB 治疗 ,患者 仍 可 得 
到 明显 疗效 。 
es ACEI 治 








dy NYHA 1 = 各 本 b a 








ett ie ;主要 
NYHA 本 ~ 信 级 心 衰 患者 因 心 识 王 人 院 率 CATI MOSPHERE 
研究 )。 
2. 醛固酮 持 抗 药 “ 与 ACEI 和 ARB 一 样 , 虹 
过 抑制 心肌 和 血管 内 醛固酮 受 体 , 调 节 心室 和 血 和 
止 心肌 肥厚 和 纤维 化 。 过 去 , 蜡 内 栈 仅 用 于 严 
力 衰竭 、 难 治 性 水 肿 和 低 血 钾 患 者 ， 随 关 对 必 : 
逃逸 现象 的 认识 及 一 些 临 床 
内 酯 合并 ACEI 下 才 讽 上 和 天 
况 患 者 症状 ,降低 病死 率 1 所 的 应 用 
得 到 重视 。 目 前 tte 于 EF 一 35% 的 
NYHA 可 或 人 级 、 且 已 接受 标准 心 衰 治 疗 (包括 利尿 药 、 





内 贾 通 
构 , 防 

























ACEI 和 8B 阻 断 药 ) 的 患者 。 治 疗 也 应 从 小 剂量 逐步 递增 至 
临床 研究 中 证 实 有 效 的 目标 剂量 ( 表 16-24-7)。 依 普 We 


(eplerenone) 是 近 几 年 研制 的 高 选择 性 作用 于 盐 皮 质 激 索 
受 体 的 药物 。EPHESUS 是 -一 项 心肌 梗死 后 心力 误 间 患者 
应 用 依 普 利 酮 的 疗效 和 生存 率 研究 ,急性 心肌 梗死 伴 左 心 
室 功能 不 全 和 心力 衰竭 串 物 治 疗 基础 上 使 用 依 













:最 

















ELITE-T 人 研究 ) .证实 ARB 与 ACEI 一 样 能 有 效 逆 转 左 。 普 利 酮 ,能 进一步 降低 病死 率 和 病 残 率 。 使 用 中 应 随访 电 
心 家 肥厚 .改善 患者 症状 ,减少 住院 和 延长 生命 。 理 论 上 解 质 ,尤其 是 欧 惕 高 钙 血 症 的 产生 。 
表 16-24-7 ”ACEI、ARB 和 醛固酮 持 抗 药 的 剂量 和 治疗 建议 
治疗 高 血压 剂量 治疗 心力 训 志 的 初始 剂量 治疗 心力 衰 浊 披 剂 量 
菜 那 营利 5 一 40mg1 次 /日 站 
发 托 普 乔 12. 5 一 100mg,2 一 3 次 /日 6.25mg,3 次 /日 50mg,3 次 /日 
依 那 普 利 2.5~20mg.1~~2 次 /日 2.5mg,2 次 /日 10 一 20mg.2 次 /日 
福 辛 普 利 5~10mg,1 次 /日 5~10mg,1 次 /日 40mg;1 次 / 
不 诺 普 外 2. 5-40mg,1l 次 /日 2.5 一 5mgs1 次 /日 20~40mgs1 次 /日 
培 嗓 普 币 2 一 16mg,] 次 /日 3 
怎 财 普 科 5 一 80mg:1 次 /中 5mg,2 次 /日 20mg.2 次 
定 米 普 和 2. 5 一 20mg,1 次 /日 1. 25 一 2. 5mg,1 次 /日 10mg,1 次 /日 
洋 多 注 和 1 一 8mg,] 次 /日 lmg,1 次 /日 4amgiL 次 7 
4 一 32mg,] 次 /日 4~8mg;,1 次 /日 32mg;1 次/ 
你 


25 一 ]00mg.1 次 "用 





80~— 320mg, 1 竹 7 昌 
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40mg:2 次 /日 


12.5 一 25mg ] 次 /日 1o0mg.1 次 1 





160mg:2 次 ”日 
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药物 治疗 高 血压 剂量 治疗 心力 衰竭 的 初始 剂量 治疗 心力 衰竭 靶 剂 量 
厄 贝 沙 坦 75 一 300mg.1 次 /和 日 2 2 
奥 美沙 坦 10 一 40mg:'1 次 “日 E> 一 
替 米 沙 坦 20 一 80mg,1 次 /日 一 
阿利 吉 仑 150~300mg,1 次 ”日 一 = 
蝇 内 了 栈 25~50mg,.2 次 .日 12. 5 一 25mg,1 次 /日 25 一 50mg.1 次 ”日 
依 普 利 酮 25mg,1 次 /日 50mg.1 次 /日 
注 : 一 :无 资料 
三 ) 冠 心 病 虽然 RAS 抑制 剂 没有 直接 的 治疗 心 绞 当 , 但 发 生 咳嗽 的 副作用 明显 减少 。 


痛 的 适应 证 ,但 这 类 药物 能 显著 减少 冠 心病 患者 长 期 的 钠 


血 事件 。ACEI 在 心肌 梗死 后 、 缺 血 或 非 缺 血性 左 心室 功 


能 不 全 患者 中 
肥厚 、fh4 






的 临床 研究 发 现 , ACEI 能 显 





心肌 氧 氧 供 平衡 。 
【剂量 和 不 良 反应 】 


著 改 善 左 心室 


: 重 构 .动脉 硬化 进展 、 斑 块 玻 裂 和 血栓 形成 ,改善 


(一 ) 剂量 ACEI.ARB 和 肾 素 抑制 剂 治疗 高 血压 的 


剂量 见 表 16 24 
逐渐 递增 ,直至 靶 剂 量 ( 临 床 坛 验 
基 ) ,并 维持 使 用 。 


7。ACEI 治疗 心 齐 时 ,一 般 





从 小 剂量 开始 
高 生存 率 的 





与 ACEI 一 样 , ARB 也 应 5 从 小 剂 重 开 


始 , 逐 级 递增 ,直至 到 达 妓 剂量 ( 见 表 16-24-7)。 








注 而 降低 





高 钾 血 症 , 在 慢 必 
持 抗 药 者 中 更 多 见 。 因 此 用 药 后 一 周志 监测 
1 二 6.0mmol/L, 或 由 这 Gr ey 幅 过 50%， 和 


功能 ,如 果 血 名 


Cr>265pmol/ 





党 障碍 , 皮 次 、 咳 喇 等 都 可 如 
医师 在 因 ACEI 引 起 咳嗽 而 做 


前 本 身 也 易 呈 | 
减少 。ACEI 弓 
出 现 , 停 药 





儿 周 至 儿 个 月 ， 


由 您 药 处 理 
物 的 绝 区 
晴 动 脉 








类 发 后 低 血 卜 、 





子 任何 一 种 ACEI, 对 应 用 ACEI 发 生 血 管 性 







案 处 于 可 接 








仔细 区 别 。 






率 有 关 , 


9 内; 


(3mg/ 中) 应 





外 


已 咳 梧 ,但 这 种 咳嗽 











对 已 知 有 血管 性 水 旧病 史 的 串 


物 有 致 畸 作用 。 央 


性 水 肿 者 也 只 


(二 ) 不 良 反 应 ”ACEI 的 副作用 与 血 仿 紧张 案 人 [的 
咀 断 和 和缓 激 肽 的 积 府 有 关 , 总 发 4 
范围 内 。 常 见 副 作用 有 低 血压 ,但 大 多 数 患者 无 明 
1 用。 应 用 ACEI 后 出 现 的 轻 度 肾 功能 不 
E 心 功能 改善 , 心 排 血 量 增加 、 籽 脏 灌注 改善 


接受 的 低 水 平 


ACEI 可 引起 


患者 或 合并 应 用 保 鲫 利尿 药 司 固 于 











着 心 ,功能 转 - 
起 的 咳 吴 一 般 为 二 咳 ,多 在 用 药 后 较 : 

于 7 一 10 天 自行 消失 。 虽 然 ACEI 引起 的 i 
低 , 但 是 严重 时 会 致命 : 它 可 发 


生 于 用 药 后 的 
者 不 家 于 给 







此 ACEI 类 药 


= 水 肿 、ACEI 过 敏 、 妊 娠 、 双 侧 
中 道 梗 阻 者 不 宜 使 用 ACEL ARDB 
内 功能 不 全 和 高 刨 血 症 的 儿 率 


与 ACEI 相 






醛固酮 持 抗 药 的 主要 不 良 作 用 是 出 现 致死 性 的 商 钾 血 
证 ,尤其 是 在 有 肾 功能 不 全 病史 患者 中 。 因 此 血 肌 本 水 平 商 
于 2.5mg/dl( 或 eaGFR 一 30mly min) 或 血 钾 商 于 5. 5mmol LL 
患者 不 推荐 使 用 。 对 有 适应 证 的 患者 .在 开始 用 药 3 天 和 1 
周 时 都 需 复 查 血 钾 各 肾 功能 , 举 耐 受 ,稳定 患 考 可 在 6 个 月 
后 再 次 复查 。 对 肾 功 能 逐步 恶化 的 患者 必须 考虑 终止 醛 固 
酮 持 抗 药 使 用 。 心 训 患 者 由 于 螺 内 酯 非特 异性 地 与 盐 皮 质 
激素 受 体 结 合 而 有 上 明显 的 抗 雄 激素 和 促 雌 激素 的 作用 ,在 
RALES 研究 中 有 10 站 男性 患者 出 现 了 女性 型 乳房 发 育 ， 
对 严重 患者 ,可 改 用 依 普 利 酮 。 


第 三 节 利 尿 药 






































【分 类 和 药理 作用 了】 

利尿 药 (diuretics) 主要 通过 抑制 肾脏 重 吸 收 钠 . 促 进 
体内 钠 , 水 排出 。 按 其 在 肾脏 的 作用 部 位 进行 分 类 .只 唆 类 
利尿 药 主 要 换 制 远 端 肾 小 管 的 钠 转 运 ; 祥 利尿 药 
于 链 祥 升 支 的 钠 钾 转运 ,产生 显 若 排 钠 作用 
药 和 祥 利 尿 药 在 排 钠 的 同时 都 有 排 钾 作 用 。 
能 竞争 性 抑制 醛 固 责 甸 
水 排出 .保留 钾 离 子 。 




















【在 心血 管 疾病 中 的 应 用 】 
(一 ) 高 血压 “” 噬 唆 类 利尿 药 足 一 类 

可 以 单 用 或 与 其 他 降 压 药 联 用 产生 协同 作用 。 它 日 

用 可 以 分 为 三 阶段 :急性 , 亚 急 性 和 慢性 分别 产后 于 用 冀 
后 1~-2 周 、 数 几 区 通过 排 钠 利 展 使 
基 , 降 扩 作用 过 浙 
襟 .后 痛 轩 小 动脉 
:用 的 机 制 以 降低 外 
司 血管 塞 峻 类 亏 ty 所 级 喇 吧 答 让 效 关 系 曲 
线 在 剂量 赵 mg d 后 趋 于 平坦 . 供 许 多 不 良 反 应 则 与 
大 剂 世 应 用 有 天 .如 对 代谢 的 影响 包括 低 印 血 辣 、 低 镁 血 


症 、 稿 耐量 异常 

























:在 小 剂量 应 用 ( 乞 民 只 典 13. 5 一 35mg 


1659 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 

qd) 时 较 少 见 。 大 量 研究 表明 ,小 剂量 利尿 药 能 有 效 防 止 高 。 难 治 性 高 血压 的 联合 用 药 之 一 。 

血压 患者 的 靶 器 官 损害 .预防 心血 管事 件 发 生 , 且 耐 受 性 良 (二 ) 充血 性 心力 衰竭 ”利尿 药 治疗 后 数 小 时 至 数 天 
好 。 利 尿 药 和 其 他 种 类 降 压 药物 合用 ,能 发 挥 更 有 效 的 协 ” 就 能 减轻 充血 性 心力 衰竭 患者 的 症状 及 体征 ,降低 心脏 充 
同 降 压 作用 , 现 被 广泛 用 于 各 种 高 血压 治疗 的 复方 制剂 中 。 ” 蔡 压 ;长 期 应 用 可 使 患者 运动 耐量 增加 ,后 活 质量 提高 。 利 




















人 :利尿 药 是 一 
































种 价格 极其 便宜 ,但 仍 能 提供 很 多 临 


尿 药 对 心力 衰竭 患者 病死 率 和 病 残 率 的 影响 尚 不 明确 , 现 
主张 对 所 有 存在 (或 曾 有 ) 心 力 衰 竭 症 状 并 伴 体液 小 留 者 均 

















者 也 逐渐 被 应 用 于 原 发 性 高 血压 的 治疗 ， ”给予 利尿 药 , 同 时 给 予 ACEI 和 8B 阻 断 药 。 
单 用 或 与 唆 尿 药 合用 。 它 起 效 缓慢 , 首 剂 后 的 峰 效 
应 在 48 小 时 或 其 后 , 递 加 疗效 常常 在 几 周 后 出 现 ,持续 多 【剂量 和 不 良 反 应 】 
月 ,不 受 人 种 和 尿 醛 固 醒 分 记 率 的 影响 。 螺 内 酯 还 可 作为 常见 利尿 药剂 量 和 不 良 反应 见 表 16-24-8。 
表 16-24-8 ”常用 利尿 药 
药物 剂 量 备 注 
唆 嗪 类 利尿 药 
和 氨氮 唑 嗪 12. 5 一 50mg:1 次 /日 副作用 有 低 钾 、 低 镁 血 症 
吗 | 幢 帕 饶 1.25 一 5mg,1 次 /日 
祥 利 尿 药 
叶 蹇 米 10 一 80mg,2 一 3 次 /日 作用 持续 时 间 短 , 需 每 日 多 次 剂量 
托 拉 塞 米 2. 5 一 50mg,1 一 2 次 /日 作用 持续 时 间 长 ,生物 利用 度 稳定 
保 钾 利 尿 药 
早 内 酯 25 一 100mg,1 一 2 次 /日 副作用 有 剂量 依赖 性 男子 女性 型 乳房 发 育 , 半 误 期 长 ,高 钾 血 症 
氨 荣 蝶 啶 12. 5 一 150mg,1 一 2 次 /日 副作用 为 高 钾 血 证 
阿 米 洛 利 5 一 10mg,1 一 2 次 /日 常 合用 氧 执 唑 哄 , 以 增强 疗效 ,减少 印 的 涉 贸 
依 普 利 坪 50 一 200mg,1 一 2 次 /日 对 性 作用 于 醛固酮 受 体 ， 抗 梭 激素 作用 少 







80%。 -Hi 
小 时 ) .通常 每 
时 ,需要 静脉 ! 用 利 


多 次 有 1 尿 作 用 强 , 有 
泽 后 , 仍 需 维持 利尿 治疗 ,保持 理 
和 寄 米 可 能 在 治疗 顾 固 性 心 辟 或 有 侧 心 


理 籽 乱 少 。 淤 让 
想 的 十 体重 。 
攻 时 更 有 效 。 

利尿 药 长 期 / 
内 分 说 激 活 
(主要 发 生 := 
男子 女 
症 , 这 些 出 作 
ji 物 相 伐 结 


应 用 















册 见于 
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旦 在 风 小 于 
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你 ， 放 直 用 于 
会 出 现 促 第 激 素 色 


房 发 育 ， 








是 短 效 的 (<3 


尿 妈 药 , 通 ， 





爱人 多 


的 主要 不 良 反 应 是 电解 质 亲 














泌 和 和 抗 驾 F 


3 阐 | 业 相 关 


2 人 


ti 约 合用 的 是 








性 心 衰 发 作 
造成 的 生 


乱 、 神 经 


es 血压 和 性 功能 不 全 ,如 低 鲁 、 低 镁 、 低 钠 血 症 
虎 唆 ee 利尿 药 )， . 钾 i ( 人 利尿 药 )， 


有 有 仅 
的 患者 . 螺 
剖 作 用 . 产 
了 可 以 
是 高 印 血 症 ， 


恢复 ,但 





省 ;尤其 





第 四 节 ”有 机 硝酸 酯 类 药物 


有 机 硝酸 酯 类 药物 (organic nitrates) 在 人 体内 能 快速 
转换 为 一 氧化 氮 (NO) ,后 者 激活 平滑 肌 细 胞 和 血小板 的 鸟 
阁 酸 环 化 酶 ,使 单 磋 酸 环 化 鸟 玫 CeGMP) 增 加 , 促 十 血管 扩 
张 和 和 抑制 血小板 聚集 ,发 挥 一 系列 药理 作用 。 


【药理 作用 】 

稍 识 栈 类 能 促进 血管 扩张 ,主要 护 张 静脉 和 大 冠状 动 
脉 ,对 部 分 外 周 小 动 脉 和 微血管 床 也 有 扩张 作用 :降低 心脏 
曾 后 负荷 , 诚 少 需 氧 量 20%~40x% 。 它 能 扩张 先 肪 大 血管 和 
”100pm 的 动脉 ,改善 阴 脉 循环 .促进 侧 支 血 流 , 抑 制 
类 药物 对 更 小 动脉 和 阻力 血管 没有 作用 。 
度 的 抑制 血小板 育 集 作用 ,在 体外 实验 、 
弄 移 实验 和 正常 人 知心 绞 痕 和 心肌 醒 针 者 中 部 已 证 实 。 


【常用 制剂 
不 同人 硝酸 酯 
24 .9)， 










于 








类 药物 的 药 代 动力 学 有 很 大 养 别 ( 表 16 





第 二 十 四 章 ”心血 管 系统 药物 的 临床 药理 


表 16-24-9 常用 口服 或 含 服 硝酸 酯 类 药物 























常用 剂量 起 效 时 间 (min) 作用 维持 有 效 时 间 

天 下 硝酸 甘油 片 0. 3 一 0. bmg( 天 下 含 服 ) 2 一 5 20~30min 

口服 二 硝酸 异 山梨 酯 10 一 60mg,2 一 3 次 /日 15~45 2~6h 

口服 绥 释 二 硝酸 异 山梨 栈 80 一 120mg,1 次 /日 60~90 0~14h 

口服 单 硝酸 异 山梨 酯 20mg,2 次 /日 30~60 3~6h 

口服 组 释 单 硝酸 异 山梨 醉 酯 60 一 120mg,1 次 /日 60 一 90 0~14h 

(一 ) 硝酸 甘油 舌 下 含 服 硝酸 甘油 仍然 是 心绞痛 发 ” 减 慢 滴 速 和 停 药 后 可 以 恢复 .口服 硝酸 酯 类 药物 中 较 少 发 
作 时 的 最 佳 药物 选择 。 舌 下 含 服 能 避免 肝脏 首 过 代谢 , 循 。 生 低 血压 反应 。 部 分 患者 在 刚 开始 应 用 时 会 觉 疲乏 ,甚至 





环 中 药物 浓度 短暂 而 有 效 升 高 ,硝酸 甘油 的 半衰期 非常 短 ， 


迅速 转化 为 两 种 无 活性 的 代谢 产物 ,从 尿 中 排出 。0. 3 一 
i 下 含 服 , 大 部 分 患者 5 分 钟 内 起 效 ,如 果 证 状 未 组 
和 解 ,可 再 次 用 药 ,但 15 分 钟 内 不 宜 超过 1. 2mg。 硝 酸 甘 油 
le 


0.6mg 丁 





必须 保存 在 暗色 容器 中 。 确 酸 甘油 静脉 
冠 脉 综合 征 ,从 5 一 10pg/min 剂量 起 
至 5 一 20ng/min, 剂 量 递增 应 避免 引起 反射 性 
动脉 低 血压 ,正常 血压 者 平均 动脉 压 可 维持 于 
比 基 线 下 降 10 闻 左右 ,高 血压 患者 血压 控制 于 比 基 线 下 降 
30 兴 ,应 避免 收缩 压低 于 90mmHg。 

(二 ) 单 硝酸 和 二 硝酸 异 山梨 酯 “循环 中 二 硝酸 异 山 
梨 栈 经 肝脏 首 过 代谢 后 转化 为 5- 单 硝酸 异 山梨 酷 . 比 二 硝 
酸 异 山梨 酯 更 具 活 性 。5- 单 硝酸 异 山梨 酯 口服 吸收 : 
生物 利用 度 接近 100 站 ,30 分 钟 至 2 小 时 达 峰 浓度 ,血浆 半 
但 期 为 4~6 小 时 。 一 旦 这 些 有 忆 覃 类 药物 的 血 浓 度 
因此 目前 硝酸 酯 长 效 


另 失 效 



















达到 稳 态 后 , 耐 受 性 也 会 同时 产 
制剂 在 使 用 时 都 震 要 留 有 一 定 的 无 药 时 间 间 隙 ,以 避免 产 


生 药 物 耐 受 性 


各 类 硝酸 酯 类 药物 均 有 静脉 制剂 ,可 用 于 缓解 心绞痛 


酯 
钙 状 或 心 功能 不 全 急性 发 作 时 。 















【在 心血 管 疾病 中 的 应 用 】 

硝酸 酯 类 药物 可 用 于 缓解 和 预防 各 类 心绞痛 发 作 , 包 
括 各 种 类型 心绞痛 (劳力 性 、 非 劳力 性 ) 和 不 稳定 
型 心绞痛 。 临 床上 也 用 于 缓解 急性 心肌 梗死 时 的 - 
状 。 藤 脉 给 予 硝酸 酷 尤 其 适用 于 合并 高 血压 危 象 或 心 衰 的 


急性 心 册 模 琵 患 首 。 
无 论 是 用 





心绞痛 还 是 心力 衰竭 , 若 血 中 硝酸 栈 
物流 脱 竺 红 人 a 
空 自 期 , 均 易 药 。 避 免 桂 药 最 好 的 方 
法 是 采用 ee 1 慑 硝酸 酷 , 留 一段 药物 空 自 时 间 。 















【不 良 反 应 】 







交 寺 开瑞 这 区 办 , 扣 新 半 避 光 轩 
间 延 长 ,头痛 可 以 组 :是 
使 用 小 剂量 衣 态 硝酸 酯 











出 现 黑 皮 或 举 拼 。 

硝酸 酯 类 药物 和 磷酸 二 酯 酶 5 抑制 剂 ,如 西 地 那 非 合 
用 ,可 能 引起 严重 持久 的 低 血压 反应 ,甚至 威胁 生命 。 因 
此 ,服用 西 地 那 非 24 小 时 内 不 宜 应 用 任何 硝酸 酯 类 药物 ， 
包括 短 效 的 舌 下 含 服 硝酸 甘油 片 。 


第 五 节 钙 通 道 阻 断 药 


钻 通道 阻 断 药 (caleium channel blocker.CCB) 可 以 抑 
制 多 种 钙 通 道 依赖 的 心血 管 功能 .抑制 血管 平滑 肌 细胞 收 
缩 , 促 进 外周 血 管 和 冠 脉 扩张 。 主 要 用 于 高 血压 ,心绞痛 利 
室 上 性 心动 过 速 的 治疗 。 




















【分 类 和 药理 作用 】 

人 类 主要 有 三 种 钴 通道 :LN 和 工 通道 ,与 心脏 有 关 
的 是 和 7 L 通道 主要 分 布 于 心肌 和 心脏 传导 组 
织 平 消 肌 细胞 、 脑 肾上腺 和 肾 胜 中 。L 通道 或 受 体 阻 断 






可 阻止 钙 内 流入 细胞 ,通过 降低 钙 浓 
消 肌 扩张 ,心肌 收缩 力 降低 ， 
室 传导 时 间 。 工 通道 分 布 于 血管 . 肾 上 
导 组 织 以 及 病理 状态 下 的 心肌 、 a 
工 人 已 人 






度 抑 制 肌 肉 收缩 .使 平 
冲动 发 放 . 延 长 房 
[F 腺 、 脑 、 虹 种 心 脐 传 

I 心 a 者 的 心 肌 组 乡 织 :由 









计 





于 1 通道 ,但 作 用 本 
CCB 根据 其 结构 可 大 致 分 为 
氧 吡 啶 类 ( 表 16-24 10)。 二 氧 吡 啶 类 
钙 通 道 .使 外 周 和 和 冠 脉 血管 扩张 ,其 
用 是 因 交 感 活性 反射 加 强 所 致 ， 
CCB 地 平 . 它 能 迅速 扩 2 而 和 
快速 的 外 周 血管 扩张 
奋 、 心 动 过 速 以 及 是 素 < 
长 效 制剂 ,如 分 所 地 平 、 非 洛 地 
不 良 反 应 大 大 减少 。 非 二 
道 .使 外 周 和 冠 脉 扩 张 、 
尔 硫 草 和 维 拉 晴 米 前 可 通 
效 地 终止 室 荆 性 心 





到 
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最 早 问 直 的 二 有 握 枇 喧 
和 降低 血压 :但 是 这 种 
二 ets 








甘 


于 
的 低 衣 































过 负 性 频率 和 负 性 传 优 时 人 用 而 有 





\ 动 过 速 。 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


 【 药 代 动力 学 特点 】 

所 有 CCB 都 是 通过 肝 酶 系统 代谢 , 肝 酶 活性 在 合用 西 
咪 蔡 丁 . 抗 真菌 药物 、 或 有 肝 功 能 不 全 时 被 抑制 ,而 在 合用 
葵 妥 英和 匠 巴 比 妥 时 被 加 强 。 

(一 ) 维 拉 帕 米 ”扩张 外 周 动 脉 ,但 不 增加 心 排 血 量 和 
左 心室 射 血 分 数 。 有 显著 的 负 性 肌 力 和 和 负 性 频率 作用 。 普 
通 片 口服 后 血浆 达 峰 时 约 0. 5 一 1 小 时 ,清除 半衰期 3 一 7 
小 时 。 长 期 用 药 或 合并 有 上 肝 肾 功能 不 全 时 血浆 半衰期 延 
长 .在 有 显著 肝 功 能 不 全 的 患者 中 剂量 应 减少 50% ~ 
75%。 在 肌 本 清除 率 低 于 30ml/min 时 ,剂量 应 减少 50%。 
维 拉 帕 米 的 生物 利用 度 为 10 吧 一 20 闪 ,血浆 蛋白 结合 率 为 
87%% 一 93 踊 。 母 药 及 其 活性 代谢 产物 去 甲 维 拉 帕 米 75% 
经 肾脏 ,25% 经 胃 肠 系统 排泄 。 维 拉 帕 米 缓 释 片 口服 后 达 
峰 时 间 4 一 6 小 时 ,清除 半衰期 4. 5 一 12 小 时 ,生物 利用 度 
与 普通 片 相似 .能 平稳 控制 24 小 时 血压 。 

(二 ) 地 尔 硫 草 ”作用 与 维 拉 帕 米 相似 ,但 对 心脏 的 抑 
制作 用 较 弱 。 口 服 吸收 90% ,生物 利用 度 45 史 ,起 效 时 间 
15 一 30 分 钟 , 达 峰 时 间 1 一 2 小 时 ,清除 半衰期 4 一 7 小 时 ， 
蛋白 结合 率 80 咒 一 90 中 。 地 尔 硫 曹 在 肝脏 中 经 乙酰 化 转 
为 去 乙 人 室 : 草 ， ao 410%。 地 尔 硫 

; 为 系统 排泄 。 地 尔 硫 草 
期 约 5~7 小 时 。 

i ia 主要 扩张 动脉 ,其 负 性 肌 力作 
用 较 非 二 氧 吡 啶 类 CCB 小 。 氨 氢 地 平 人 洛 地 平常 规 剂 
显 时 不 抑制 心肌 收缩 力 , 可 用 于 左 心 8 
前 片 口服 后 二 速 吸 收 ， i A 20~45 Ss 






















































类 CCB 如 氨氮 地 平 非 溢 地 平 . 尼 卡 地 平 等 ,血管 选择 性 
高 ,用 于 高 血压 或 心绞痛 治疗 时 疗效 和 安全 性 均 较 好 。 拉 
西 地 平 . 乐 卡 地 平和 贝 尼 地 平 血浆 半衰期 虽 不 长 ,但 具有 较 
强 的 亲 脂 性 ,能 与 细胞 膜 紧密 结合 ,从 而 发 挥 持 久 的 钙 通 道 
阻 断 作用 ,也 是 长 效 的 CCB。 





的 应 用 】 







ST 短 效 二 和 屁 喧 美 C 
发 心肌 缺 血 。 长 效 或 缓 释 制 ; i 使 用 简便 ， 药物 
弱 , 副 作用 减少 ,作用 时 间 延 长 ,血压 下 降 平 

低 程度 交感 神经 激活 作用 不 会 引起 显著 的 心血 管 
CCB 对 各 种 高 血压 患者 均 有 降 压 作用 ,可 为 伴 有 心 于 
痛 、 间 喇 性 趾 行 的 高 血压 患者 的 一 线 降 但 在 有 收缩 功 
能 不 全 的 心力 训 竟 患者 中 要 慎 用 地 尔 令 草 和 维 拉 由 米 , 此 
时 可 考虑 选用 长 效 二 氧 吡啶 类 CCB。 相 反 ，, 伴 有 左 心室 

厚 、 舒 张 功能 不 全 的 心力 衰竭 性 心动 
负 性 频率 作用 的 地 尔 硫 草 和 维 拉 帕 米 应 优先 考虑 。CCB 
还 可 以 和 多 种 降 压 药物 联合 应 用 ,如 尼 阻 断 药 .ACEI 和 外 
周 a 阻 断 药 等 。 以 CCB 为 基础 的 多 种 药物 联合 治疗 能 显 




























车 降低 脑 座 中 的 发 生 率 ,尤其 是 老年 高 血压 患者 。 
【剂量 】 

(一 ) 静脉 用 药 

1. 维 拉 帕 米 ” 静脉 给 药 用 于 中 止 快速 心律 失常 ,5 一 






l0mg 静脉 推 注 (2 分 钟 内 ) ,15 一 20 分 钟 后 















俏 茶 地 3 2. 地 尔 硫 草 为 控制 快速 心律 失常 可 静脉 给 药 
钟 .作用 eo 现 [ he 0.25mg/kg(2 分 钟 内 ) ,必要 时 ,15 一 20 分 钟 后 可 重复 给 
地 平 控 释 制剂 月 急 定 药 , 继 以 5 一 15mg/b 的 速度 静脉 滴 注 维持 。 
次 : 现 已 取代 短 (二 ) 口服 用 药 匈 表 16-24-10。 
表 16-24-10 钉 通 道 阻 断 药 的 剂量 
IE 
药 物 总 剂 量 六 
二 所 吡啶 类 
所 分 地 下 .5 一 10mg"]1 一 2 钦 / 采 长 效 
J ee er 与 西 届 让 合用 时 胡 桨 深 庶 上 升 


尼 卡 地 平 20 一 40mg:3 次 /有 
乐 发 地 平 
拉 西 地 平 
贝 尼 地 平 
硝 柴 地 平 控 释 片 30~ 


10 一 20mg.1 次 /日 
2~-8mg:] 次 /日 
2~8mg,1 次 /日 


90mg,1 次 7 日 






地 和 尔 令 下 普通 
地 和 尔 人 硫 蕴 


30 一 60mg;,3 次 /日 
90 一 1]80mg,1 次 A 
40~-120.3 次 /上 
120~-480mg,1 次 ,| 











与 黄 柚 计 合 用 时 血浆 浓度 上 天 
长 效 
长 效 
长 效 


短 效 制剂 需要 多 次 给 药 


短 效 制剂 需 一 日 三 次 服药 











【不 良 反应 和 药物 相互 作用 】 


见 表 16-24-11 。 
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表 16-24-11 ” 钉 通 道 阻 断 药 的 不 良 反 应 、 禁 尽 证 和 药物 相互 作用 
种 类 不 良 反 应 禁 忌 证 与 药物 和 食物 相互 作用 
二 所 吡啶 类 头痛 .外 周 水 肿 、 面 色 潮红 \ 反 射 ” 药 物 过 敏 者 。 短 效 药 物 不 ” 西 柚 汁 与 部 分 药物 ( 尼 卡 地 平 )。 有 






性 心动 过 速 


非 二 氢 屁 院 类 ” 负 性 肌 力 、 恶 心 , 心 动 过 缓 、 头 


囊 效 制剂 更 明显 )、 
皮疹 、 头 尝 , 低 血压 、 齿 很 增生 


名、 外 周 水 肿 、 低 血压 ,心脏 传导 “” 室 传 导 阻 


阻 滞 、 便 秘 


水 肿 


急性 心肌 梗死 一度 以 上 房 ”H: 受 体质 抗 z 








宜 用 于 高 血压 急诊 、 急 性 心 ”报道 芬 太 尼 与 部 分 钙 阻 断 药 合 用 致 
肌 梗 死 和 脑 卒中 es H: 受 体 捕 抗 药 可 上 调 






5 物 的 生物 利用 度 
可 上 调 地 尔 硫 草 生物 
滞 、 心 力 衰竭 , 肺 ”利用 度 。B 阻 断 药 可 能 加 重负 性 肌 力 
和 负 性 传导 作用 。 抑制 卡 马 西平 、 环 
抱 素 ,地 高 辛 、 奎 尼 丁 和 茶 碱 代谢 











第 六 节 ” 洋 地 黄 类 及 其 他 


正 性 肌 力 药物 


【 洋 地 黄 】 


洋 地 黄 是 一 类 历史 悠久 的 正 性 肌 力 药物 ,广泛 应 用 于 
充血 性 心力 衰 竟 的 治疗 中 ,同时 有 负 性 传导 作用 ,因此 也 用 


于 控制 房 昭 或 房 扑 的 心室 





(一 ) 药理 作用 ”抑制 心肌 细胞 膜 上 的 Na”、K -ATP 


酶 ,使 Na™-K” 交换 减少 ,细胞 内 Na- 积聚 ,促进 Na - 





Ca 交换 ,从 而 使 细胞 钙 内 流 增加 ;心肌 收缩 力 增加 . 心 排 
自如 增加 。 后 者 使 迷走 神经 兴奋 性 增高 , 心 





减 慢 .此 过 程 





不 增加 心肌 耗 气 量 。 治 疗 剂 显 的 洋 地 黄 还 能 减 慢 房 室 


传导 。 













HH 能 4 





患者 的 临床 症状 
网 患 省 在 
和 


过 多 的 心房 冲动 传导 到 
(三 ) 剂量 和 不 良 反应 
0.25mg, 每 日 一 次 ,一 周 内 乏 # 
过 ? 

地 兰 
由 过 周 内 未 合用 赴 弹 旺 黄 





是 








时 总 是 工 -1 2mng。 般 脉 注射 获 


临床 应 用 ”DIG 研究 发 现 洋 地 黄 不 降低 慢性 充 
藩 改 善 收缩 性 心力 衰 剖 
9 前 治疗 指南 建议 ， 如 果 充 血 忆 心 
受 了 利尿 药 、ACEI 或 ARB.B 阻 断 药 以 后 仍然 
竟 的 症状 ,可 加 用 洋 地 黄 来 改善 。 但 对 左 ; 

的 ， 显 应 用 价值 , 且 在 


,从 而 控制 和 减 慢 。 
当家 全 有 0. 0625 一 





力 误 








如 






性 











0.4 一 0. 6mg. 以 后 每 2~4 小 时 可 再 给 0.2 一 0. 4mg，24 


后 .可 改口 服 地 高 


辛 常用 维持 盈 以 保持 疗效 。 洋 地 黄 与 很 多 药物 存在 相互 作 
用 .如 与 维 拉 帕 米 、 螺 内 酯 和 胶 碘 酮 合用 会 增加 洋 地 黄 毒 
性 ,因此 需要 合用 时 ,应 减少 洋 地 黄 剂量 。 
洋 地 黄 类 治疗 剂量 和 中 毒剂 量 加 
因此 临床 应 注意 其 毒性 反应 ,如 骨 




















律 失常 ,如 室 性 
律 失常 ,如 ， 
反应 发 生 .应 立即 停 用 ,纠正 可 能 存在 
锦 血 症 ,同时 殉情 给 予 补 印 和 补液 

地 高 辛 血 浓度 监测 在 评价 是 否 存 在 
重要 ,一 般 超 过 2. 0ng/ml 时 洋 地 黄 中 毒 机 








性 时 非常 
… 但 是 洋 
地 黄 浓度 低 于 此 水 平时 也 可 能 出 现 洋 地 黄 中 毒 . 尤 其 是 伴 
人 血 症 时 。 








9 药物 的 禁忌 
何 强 心 苷 制剂 中 毒 ;:@@ 室 
梗阻 性 心 贞 病 ( 若 伴 收缩 功 




















【其 他 正 性 肌 力 药物 】 

临床 应 用 的 其 他 正 性 肌 力 药物 包括 有 受 体 激动 剂 .如 
多 巴 酚 丁 习 ,主要 通过 激动 心 星 户 受 体 . 使 ， J 力 增 
强 , 心 排 血 全 增加 ,并 可 轻 度 激动 朗 受 体 . 轻 度 扩张 小 动 
脉 .降低 心脏 后 负荷 ,增加 愉 血 流量 各 碌 丛 。 多 巴 胺 有 激 : 动 
qvB 和 多 巴 胶 受 体 作 用 .wa 受 体 激 动 可 使 血 签收 综 
激动 使 心肌 收缩 万 增强 . 南 多 也 腔 受 体 激动 可 合群 ; 
加 和 少许 外 周 血管 扩张 。 另 一 类 正 性 eh 
酶 抑制 剂 . 如 米 力 农 和 敌 有 它们 也 过 
排 血 僵 。 
学 ,但 不 能 改 
究 中 还 发 现 米 力 外 





















击 
js 







自流 动态 
前 二 EL 在 PROMISE 仔 
履 吓 者 病 拢 率 缔 





因此 . 般 脉 纺 六 


1063 
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| 乡 巴 酚 丁 胺 或 米 力 农 仅 适用 于 难 治 性 心力 误 竟 的 得 期 治 ”将 会 被 更 多 地 用 作 难 治 性 心力 衰 疯 忠 者 等 待 供 体 时 的 过 流 
| 疗 。 随 着 心脏 移植 手术 的 逐渐 推广 ,多 巴 酚 丁 胺 和 米 力 农 治疗 。 非 洋 地 黄 类 正 性 肌 力 药物 剂量 见 表 16-.24 12。 














表 16-24-12” 非 洋 地 黄 类 正 性 肌 力 药物 剂量 
各 次 剂 ” 量 
多 书 胶 1~2pg/(kg “min) :主要 激动 多 巴 胺 受 体 
2 一 5pg/(kg，min) :主要 激动 B 受 体 
二 5pg/(kg* min) :激动 a 和 8B 受 体 
二 10pg/(kg。min) :主要 激动 a 受 体 

















多 巴 酚 丁 胺 2.5~30ug/ (kg * min) 
米 力 农 可 给 予 50ug/kg 静脉 推广 (10 一 20min) ,维持 量 0. 25 一 0. 75pg/ (kg * min) 
组 力 农 可 给 予 0. 5 一 1mg/kg 静脉 推 注 (5 一 10min) ,维持 量 5~10pg/ (kg * min) 





日 前 没有 该 药 对 生存 率 有 影响 的 研究 资料 。 左 西 孟 且 半 计 期 

【新 型 急性 心力 衰竭 治疗 药物 】 短 , 约 1 小 时 ,在 体内 代谢 为 活性 产物 OR-1896, 其 清除 

(一 ) 利 钠 肽 ” 利 钠 肽 Cnatriuretic peptide) 是 一 种 新 衰 期 为 70~80 小 时 。 一 般 负 荷 剂量 为 6 一 12pg/kg, 维 持 
型 扩 血 管 药物 ,有 利尿 和 增加 尿 钠 排 出 作用 ,间接 增加 心 排 ” 剂量 为 0.1~0. 2pg/(kg* min) ,持续 24 小 时 。 左 西 ; 
血 量 ,抑制 心力 衰竭 患者 神经 内 分 泌 激活 耐 受 性 尚好 ,没有 明显 药物 相互 作用 ,有 rt 长 左 西 
开始 应 用 于 急性 心力 衰竭 治疗 中 ,能 改善 心力 衰竭 症状 ,但 。 备 旦 用 药 时 间 至 ? 天 可 致 心率 增 快 ,这 可 能 导致 应 用 于 重 
对 病死 率 和 病 残 率 的 影响 还 不 清楚 ,可 作为 难 治 性 心力 衰 。 ” 症 患者 中 安全 性 下 降 。 
竭 的 辅助 用 药 之 一 ,间断 给 药 。 目 前 国内 应 用 的 利 钠 肽 是 
冻 干 重组 人 脑 钠 肽 (recombinant human brain natriuretic 第 七 节 抗 快 速 心律 失常 三 物 
peptide, rhBNP), 可 先 给 予 i kg 静脉 推 注 . 继 以 
0， om be ed 








齐 且 





































| 些 生 面 的 临床 研究 中 ,过 
实 其 显著 益处 , 某 些 药物 甚至 还 有 致死 -3 et 







:来 发 挥 强 心 作用 ， 心间 血 最 
良好 的 抗 休克 及 调节 外 周 血管 反应 性 、 【常用 抗 快速 心律 失常 药物 分 类 】 

局 作用 。 左 i 鼻 且 (levosimendan) 是 一 常用 抗 快 速 心律 拓 常 药 物 可 按 SN Williams 方 
种 对 有 册 钙 蛋白 C 有 1 力 的 名 莉 关 国 法 即 按 其 电 生理 特性 分 类 ( 表 16-24.13) 。 另 外 还 有 一 种 新 
家 已 被 批准 静脉 用 于 泽 疗 心 力 误 咒 感 的 分 类 , 即 Sicilian gambit 分 类 , 它 按 抗 心律 失常 药物 对 离 
1 期 给 予 左 西 鼻 忆 有 了 明显 改 必 活 血 流 动力 学 指 慰 作 用 ,但 子 通道 , 受 体 和 上 腊 泵 作 用 不 同 而 分 类 。 


对 Ca 的 刍 
玲 压 。 此 外 ,人 
改善 器 官 组 织 血 流 
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表 16-24-13 ”常用 抗 快速 心律 失常 药物 的 Vaughan Williams 分 类 


























类 型 药物 高 子 通道 自律 性 。 传导 性 有效 不 。 对 在 必 
E 有 应 其 室 影响 
夸 尼 丁 ' ， 
洗 丛 攻 因 用 1 
YY 
双 异 万 吡 胺 Y | 1 | 
过 
[6 类 印 转 运 促进 剂 ”利多 卡 因 Y 人 + 
美 西 律 缠 Na- v 人 ， 
若 风 帆 柄 经 Na 通道 阳 断 药 v¥ | y 
y L y 


jnl 





第 二 十 四 章 心血 管 系统 药物 的 临床 药理 











类 型 药 移 离子 通道 = 
i 类 延长 复 极 化 药 。 索 他 洛 尔 。 。 强 K" 通道 朋 上 药 | | 1 
胺 矶 酮 强 K 通道 阻 断 药 Y Y + 6 
KK 奖 鲍 通道 阳 断 药 。 维 拉 巾 米 。 。 强 Co- 通道 阴 断 药 1 4( 房 家 结 ) 1 
地 尔 破 草 。 中 等 Car 通道 了 网 1 
其 他 用 腺 音 受 体 激活 .促进 。 了 ( 房 守 + 
K 外流 
注 , + :降低 ;个 :增加 ;一 :无 变化 


莫 雷 西 唆 属 工 类 抗 快速 心律 失常 药 ,具体 分 类 尚 有 不 加重 。 
同意 见 。 它 可 抑制 快 Nar 内 流 , 具 有 膜 稳 定 作用 ,缩短 2 
相 和 3 相 复 极 及 动作 电位 时 间 , 缩 短 有 效 不 应 期 。 对 实 房 “临床 应 用 了 
结 自 律 性 影响 很 小 ,但 可 延长 房 室 及 希 普 系统 的 传导 。 血 抗 快 速 心 律 5 
流动 力学 作用 轻微 ,在 严重 器 质 性 心脏 病 患 者 可 使 心 衰 。” 数 见 表 16-24-14。 


表 16-24-14” 抗 心律 失常 药物 临床 应 用 参数 











类 常 药物 的 临床 应 用 剂量 和 药 代 动力 学 参 
































静脉 用 药 (mg) 口服 用 药 (mg) 口服 达 ,sow， 生物 
人 峰 时 间 半 训 期 利用 度 ”清除 巡 刀 
负荷 维持 负 共 维持 (h) (%) 笑 
奢 尼 本 6 ~ 1l0mg/kg 起 始 , 按 一 800~1000 ”300~600, 每 1.5~3 5~9 60~80 肝 CC 
0. 5mg/(kg*，min) 给 药 6 小 时 
兽 久 卡 因 胺 6~13mg/kg 开 始 ,以 0.2~ 2~6mgimin 500~1000 。 250~1000, 每 1 3~5 70~85 上 肾 让 
0.5mg/(kg。min) 给 药 4~6 小 时 
利多 卡 四 1 一 Smg/kg, 以 20~50mg/ 1l~img min NA NA NN 懂 。 j= 以 NA 于 A 
min 给 药 
美 西 律 。 NA NA 400~600 150~300, 每 2~4 10~17 9 及 CC 


8 一 12 小 时 





滥 : pl / 600 一 900 150~~300, 每 ”1~3 5~8 25~75 是 
站 一 2 
玫 风 帕 病 1~2mg/kg 8 一 ]2 小 时 





小 


于 Ce 和 ee 
普 效 洛 尔 。 0.25~0. 5mg, 每 5 分钟 ,总 10 ~ 200mg 1 3~6 35~65 用 ( 


每 6 一 8 小 时 














小 于 0.2mg/kg 
腕 碘 酮 15mgymin 10 分 钟 给 lmg/min 800~ 16 0 行 200 ~ 600. 56 天 25 尽 D 
lmg/min 用 药 3 小 时 ， 每 天 
0. 5mg/min 
头 奈 达 降 NA NA NA 400mg. 每 12 3~4 13~19 70~90 时 & 
| 小 时 
过 他 治 多 A 给 规 80 一 320. 每 2,5~4 12 90~100 用 和 
条 他 洛 尔 10mg,1 一 2 分 钟 给 药 和 
伊 布 利 特 。 ”lmg,10 分 钟 给 药 NA NA NA NA 呈 和 
绯 拉 帕 米 5 一 10mg,1~-2 分 钟 给 药 0.005mg 一 tn 每 12 3~8 10~85 中 
(kg。min) 6 一 8 小 时 
原音 6 一 18mg( 快 束 ) NA NA NA NA 





注 :NA: 无 此 应 用 
奸 娠 分 级 :A; 对 照 研 究 提 示 无 致 胎儿 危险 性 
危险 性 .只 有 在 权衡 洲 在 利 大 于 再 时 才能 应 









、\ 除 外 敏 胎 儿 
三 .部 应 带 旬 合用 ;X: 生 旭 





lI665 








1 
1 
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0 
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一 ~ 阳 断 药 ”、 第 五 节 “ 





第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


巴 比 妥 、 葵 妥 英 钠 等 药物 加 强 , 利 福 平 可 缩短 其 半衰期 , 导 





抗 快 速 心律 失常 药物 主要 用 于 快速 性 室 上 
疗 (分 别 见 本 章 第 一 节 *B 肾上腺 素 能 受 体 
钙 通道 阻 断 药 ”) ,其 他 抗 心律 失常 药物 的 


I 类 和 人 类 
省 性 心律 失常 的 治 








临床 应 用 如 下 。 
(一 ) 硅 尼 本 ” 甜 尼 丁 在 不 同 个 体 中 的 有 效 剂 生 并 不 
相同 ,个 体 差异 大 。 它 可 引起 QT 间 期 延长 , 尖 























速 , 易 致 奈 尼 丁 旦 抒 ,严重 时 可 导致 铬 死 。 由 于 奎 尼 了 有 。 a 


A tl 。 其 他 不 良 
反应 包括 常见 的 腹泻 .呕吐 会 有 耳鸣 . 较 少 








出 现 血小板 减少 症 , 在 合并 有 传导 
会 出 现 传导 阻 滞 。 

(二 ) 普 鲁 卡 因 胺 ”超过 一 半 人 群 属 于 普 鲁 卡 因 胺 快 
速 乙酰 化 显 型 ,能 迅速 将 普 鲁 卡 因 胺 转化 为 NN- 乙酰 普 鲁 卡 
因 胺 ,后 者 有 轩 类 抗 快速 心律 失常 药物 的 作用 ， 

普 鲁 卡 因 胶 长 期 服用 可 能 引 过 红斑 狼疮 样 综 合 征 ， 六 
已 少 应 用 。 肾 功能 不 全 或 低 心 排 血 了 
鲁 卡 因 腕 和 N- 乙 酰 普 鲁 卡 因 胺 浓度 增高 会 时 
普 鲁 卡 因 胶 较 少 与 其 他 药物 发 生 相 互 作 用 。 
三 ) 利多 卡 因 利多 卡 因 口服 吸收 良好 ,但 生物 利用 
度 差 , 首 过 效应 强 。 其 清除 易 受 肝 血 流量 的 影响 ,代谢 产物 
经 肾 排泄 。 静 脉 给 药 后 ,人 体内 药 代 动力 学 呈 典 型 的 双 室 
模型 ,其 抗 快速 心律 失常 作用 与 中 央 室 > 卡 因 浓度 相关 ， 
因此 治疗 时 应 重复 多 次 负荷 剂量 . 继 以 一 iF 
奖 和 心肌 持 一 定 的 治疗 浓度 。 
度 的 时 间 i 类 近 
病 者 :最 长 1 

利多 卡 因 3 
在 肝病 或 肾病 患者 ' 
和 和 心力 衰竭 患者 因 


系统 疾病 的 患者 中 ,可 能 


























时 4 









































患者 ,由 于 心 排 血 量 和 上 肝 血 流 量 的 减少 ,也 需要 调整 利多 卡 
因 的 剂量 。 心 患者 应 用 利多 卡 因 后 ,其 利 乡 卡 因 血 










室 分 布 


de 


A 剂 其 后 的 2 倍 ， 
要 减 半 除 也 受 
剂 旺 的 一 半 。 当 利多 卡 
心脏 传导 有 一 定 的 
的 分 布 容积 ,抑制 利 
基因 血 浓 度 


痕 度 可 ; 
通常 受 阴 , 央 册 

阻 ,因此 其 维持 剂 ! 7 
ee 律 炎 常 药物 合用 时 可 * 
制作 用 。 西 咪 替 于 会 降低 利多 卡 关 
a 国人 租 CYP1A2 和 CYP3A4, 使 利多 











下) 美 西 律 ”口服 美 ee ne 90%， 
本 内 分 布 容积 大 :血浆 浓度 1 
重 自 结合 ,有 正 脏 ey en 
















CYP2D6 酶 代谢 . 河 攻 点 从 小 剂 世 
A 立 用 ,每 2 一 3 大 增 齐全 ,直至 产生 疗效 。 肾 功 
能 如 果 合 并 有 肝 CYP2D6 瑚 缺乏 。 少 美 












西 律 清除 ,因此 所 有 最 功 能 不 全 患者 均 宫 降低 初始 剂量 
在 有 明显 人 完 血 竹 心力 辟 竟 得 肝 功 能 刻 者 中 ,血浆 清除 
半 谨 期 显 苦 延长 : 建 以 剂 旺 减 华 。 美 西 律 肝 旺 代 尘 可 因 某 
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次 。 临 床 应 用 腔 胡 








致 常规 剂 显效 果 不 住 ; 同 样 ,如 果 已 经 与 这 些 药物 合用 , 则 
停 用 这 些 药物 后 , 原 有 剂量 则 可 导致 中 
(五 ) 普罗 帕 酮 ” 普 岁 帕 酮 结构 和 尔 颇 为 相似 、 
营 积 产生 一 定 的 B 阻 断 作 用 , 它 的 代谢 途径 个 体 差异 大 ， 
在 缺乏 肝 醇 CYP2D6 的 低 代 谢 患 者 中 ,普罗 帕 病 清除 减 
少 ,产生 活性 代谢 产物 5- 羟 普罗 帕 六 减少 。 肝 功能 不 全 患 
者 应 适当 减少 剂 星 , 肾 功 能 不 全 患者 无 须 调整 剂 其 。 
(六 ) 莫 雷 西 嗪 “口服 生物 利用 度 38%, 饭 后 30 分 钟 

























服用 影响 吸收 速度 ,使 峰 浓 度 下 降 , 但 不 影响 吸收 晶 。 和 集 白 
结合 率 约 95%, 约 60% 经 肝脏 生物 转化 ,至 少 有 两 种 代谢 





产物 具 药 理 活 性 , 清除 半 训 期 为 1. 5 一 3.5 小 时 。 口 服 后 
0.5 一 2 小 时 血 药 浓度 达 上 峰值 , 抗 心 律 失常 作用 与 血 药 浓度 









的 高 低 和 时 程 无 关 。 服 用 剂量 的 56 站 从 粪便 排出 。 主 要 
适用 于 室 性 心律 失常 ,包括 室 性 期 前 收缩 及 室 性 心动 过 速 。 





口服 ,成 人 常用 量 150 一 300mg, 每 8 小 时 一 次 , 极 量 为 每 日 


心 .头痛 ,乏力 ,嗜睡 腹痛 、 消 















化 不 良 、 呕 吐 、 出 汗 、 感 . 口 干 , 复 视 等 。 禁 尽 证 包括 : 
一 度 或 三 度 房 室 传导 阻 灌 及 双 束 支 传导 阻 沾 且 未 用 起 捕 融 
者 ,以 及 心 源 性 休克 与 过 敏 。20 世纪 80 年 代 开 展 的 急性 


心肌 梗死 后 ;> 律 失常 患者 随机 、 双 育 , 采 用 疯 雷 此 唆 
和 安慰 剂 对 照 研 究 (CAST 本 研究 ), 因 急性 期 (2 周 内 ) 治 
疗 组 死 亡 率 增高 而 终止 。 该 药 已 于 2008 年 底 撤 出 美国 
市 场 。 

(七 ) 索 他 洛 尔 





索 他 洛 尔 阻 断 心肌 包 通 道 , 同 时 又 有 
一 定 的 B 阻 断 活性 , 届 轩 类 抗 心律 失常 药物 。 肾 功能 不 全 
患者 宕 调整 剂量 , 肌 梧 清除 率 (CrCD 在 30 一 60ml/min 时 ， 

药 间 隔 为 24 小 时 , 当 CrCl 在 10~30ml/min 时 ,用 药 间 
隔 为 36 一 48 小 时 ,或 将 剂量 减 半 .由 
于 有 潜在 的 致 心律 》 
较 胺 矶 E 


























,发生 率 
) 和 加 | 
量 开 始 


二 
还 震 莹 惕 





enet 
箔 代 动 力 


该 药 为 脂 溶 性 ,人 体 绢 


( 八 ) 胺 而 胺 多 通道、 
同时 闫 有 a 和 8B 阻 断 作 用 。 


个 休 差异 大 。 胶 仙 角 经 肝 酶 CYP3A4 代谢 后 转化 为 去 
乞 基 腕 企 并 , 极 少量 经 尿 液 排泄 。 去 乙 基 腕 矶 酮 的 抗 快速 





。 胶 健 并 在 体内 部 分 组 
但 组 织 如 脂肪 等 , 则 组 
重 分 布 至 脂肪 组 织 中 , 当 


心律 失常 作用 与 胺 而 酮 相当 或 更 强 
织 (如 心肌 等 ) 中 可 快速 沉积 ,但 8 
1 从, 心 抽 组 织 中 的 胺 碘 酮 还 





















所 在 所 有 组 织 中 的 浓度 饱和 后 ,心肌 组 织 中 的 药物 再 重 分 
布 ; 勇 出 现 敏 心律 训 作 用 。 胺 矶 天 的 代谢 二 分 缓 乙 、 





个 体 差异 也 很 大 。 
充血 性 心力 者 长 期 采用 胶 碘 一 受 性 好 ， 
但 目前 研究 末 表 它 能 提高 充血 性 心力 八 喘 患者 的 生存 
洽 惕 其 不 良 反应 ;如 窦 性 心动 过 组 


















等 : 腕 碘 天 长 期 应 
市 纤维 化 .甲状腺 功能 异常 .角膜 色 迷 沉着 等 ， 
因此 用 药 期 间 需 密切 随访 。 胺 碘 醋 抑制 有 计 P:so 酶 活性 , 因 
, 它 可 以 与 很 多 药物 发 生 相 互 作 用 .如 华 法 林 、 硅 尼 丁 、 双 

喀 达 莫 、 美 西 律 和 普罗 帕 醋 等 ,使 这 些 药物 血 药 浓度 增高 。 

( 九 ) 决 奈 达 隆 决 奈 达 隆 能 强 jl 力 阻 断 快 钠 电流 , 它 阻 
析 印 电流 的 作用 与 胺 碳 病 相似 。 决 奈 达 隆 经 肝 CYP3A4 
代谢 ,因此 ,不 宜 与 其 他 经 该 酶 代谢 的 药物 合用 。 决 奈 达 隆 
近期 刚 被 美国 FDA 批准 用 
其 维 寺 :作用 咯 逊 于 胺 碘 酮 。 虽 然 决 奈 达 
ANDROMEDA 研究 中 采用 决 奈 达 隆 治疗 的 中 
|， die 


传导 阻 滞 ,尖端 扭转 型 室 速 、 肝 功能 损害 



































功能 影 


















hs 5 人 
腺 毒性 较 胺 碳 琢 少 。 决 奈 eh 
好 洲 ; 

(十 ) 富 马 酸 伊 布 利 特 ” 供 布 利 特 只 
于 房 朗 或 房 扑 转 复 窦 律 ,用 药 后 10 分 钟 内 快速 分 布 于 组 织 








有 葛 脉 制剂 适用 


药物 相互 作用 的 研究 报道 。 





中 ,目前 还 没有 关于 此 药 与 其 
由 于 存在 漆 在 的 至 尖端 所 转型 室 速 可 能 ,建议 在 用 药 期 间 
及 用 药 后 至 少 4 小 时 内 进行 监护 。 生 前 还 没有 该 药 在 肝 肾 
切 能 不 全 患者 中 应 用 的 临床 研究 报道, 一 般 建议 在 合并 有 于 
肾 功 能 不 全 叫 者 中 减 量 使 用 。 同 类 的 口服 制剂 有 多 非 利 特 。 

(十 一 ) 腺 昔 “ 腺 苷 静脉 注射 后 ,快速 进入 红细胞 和 内 
皮 细 胞 中 ,能 延长 房 室 结 的 不 应 期 ,可 用 于 终止 阵 发 性 室 上 
性 心动 过 速 ,最 大 作用 可 在 注 脉 用 药 后 30 秘 内 产生 。 


第 八 节 ” 抗 血小板 聚集 、 
抗 疑 和 溶 栓 药 


【〖 抗 血小板 聚集 药物 】 

抗 血小板 聚集 剂 的 临床 应 用 十 不 各 
段 抬 高 型 急性 心肌 梗死 或 急性 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 治疗 
的 里 程 重 。 药 物 拓 过 不 同 机 制 抑制 血小板 环 集 途径 中 的 不 
同 环节 ,如 环 毛 化 酶 (COX) 、 友 酸 二 丁 酶 血栓 索 和 禧 借 白 
受 体 等 ,达到 抑制 血小板 聚集 的 作用 ,其 中 以 阿 司 正 林 、 唑 
盼 吡啶 和 静脉 应 用 的 血小板 糖 蛋 自 厂 b/ 古 a 受 体 抑制 剂 的 
全 究 最 为 广泛 。 

ra ge 根据 药物 作用 报 位 
不 同 .临床 常用 抗 血 小 板 药物 可 以 分 为 :抑制 血栓 索 仿 
Wi 司 匹 林 ;@ 四 抑制 ADP 诱导 血小板 
如 晓 贷 丐 定 和 氢 吡 格雷 ;@ 抑 制 环 核酸 磷酸 
的 药物 ,如 西 洛 他 哗 ;@ 扣 制 血小板 糖 伐 白 卫 b/ 轩 a 受 体 药 
物 , 如 阿 背 单 抗 闪 罗 非 班 , 依 闪 巴 肽 等 。 

















:型 心绞痛 , 非 ST 

































本 和 1 PDE 





第 二 十 四 章 ”心血 管 系统 药物 的 临床 药理 


{ 二 ) 常用 抗 血 小 板 聚 集 药 物 

1. 阿司匹林 ”主要 通过 抑制 血小板 环 氧化 酶 活性 . 阻 
断 花 生 四 烯 酸 转化 为 前 列 腺 素 Hs (PGH: ) .后 者 是 血栓 素 
As (CTXA2:) 的 前 体 , 血 小 板 受到 某 些 刺 激 因子 后 可 以 合成 
ITXAs: .并 有 自身 放大 作用 ,促进 血小板 内 集 .引起 血管 收 
缩 。 阿 司 匹 林 是 已 被 证 实在 心血 管 疾病 中 能 有 效 预防 动脉 
硬化 并 发 症 的 药物 , 它 在 心肌 梗死 、. 脑 卒中 和 心血 管 死 亡 的 

-级 和 二 级 预防 中 都 有 和 良好 疗效 ,同时 心肌 恒 死 和 
血栓 事件 发 作 时 也 发 挥 有 效 作 用 。 目 前 用 剂 电 为 每 
天 100 一 325mg。 

2. 呆 吟 吡啶 类 ” 达 吟 吡啶 衍生 物 有 唑 毛 匹 定 、 握 吡 格 
雷 和 普 拉 格 雷 , 它 们 都 是 前 体 药 物 , 经 肝脏 细胞 色素 Piso 系 
统 氧化 后 成 为 有 活性 的 代谢 产物 ,不 可 逆 地 抑制 ADP 诱导 
的 血小板 聚集 。 

暴 贷 匹 定 是 第 一 代 唑 吟 吡啶 类 药物 ,可 引起 严重 粒 纪 
胞 缺乏 证 ,或 血栓 性 血小板 减少 性 紫 并 。 哮 气 匹 定 在 不 稳 
定型 心绞痛 \ 周 围 动 脉 疾病 和 脑 血 管 疾病 中 的 推荐 剂量 为 
250mg, 每 日 2 次 。 目 前 临床 较 少 处 方 。 

颁 吡 格雷 与 阿司匹林 联 用 预防 支架 内 血栓 的 有 效 作用 
与 唑 所 匹 定 和 阿司匹林 合用 相似 .因此 氢 吡 格 当成 为 临床 
i 对 不 稳 和 
非 ST 段 抬 高 E 

































记 应 用 可 在 4 
2 小 时 内 达 


能 获得 血小板 抑制 ,300mg ey 从 
获得 血小板 抑制 ,600mg 负荷 量 可 在 
血小板 抑制 作用 。 因 此 ,多 项 PCI 研究 采 人 
旦 起 始 。 一 些 研 少 发 现 人 群 中 存在 握 吡 格雷 无 反应 或 
低 反 应 者 ,组 吡 格雷 低 反应 者 多 见于 糖尿 病 、 肥 胖 、 高 龄 以 
及 细胞 色素 Ps 基因 多 型 性 者 ,体内 活性 代谢 产物 浓度 低 、 
复发 心脏 事件 多 见 , 临 床 可 将 氮 吡 格雷 维持 剂量 上 调 至 
150mgy/d, 或 换 用 普 拉 格雷 10mgyd. 或 加 用 西 洛 他 唑 ， 

普 拉 格 笛 的 体内 代谢 途径 与 气 紫 格雷 相似 。 虽 然 体 外 
研究 发 现 普 拉 格 雷 和 和 氮 吡 格 涯 活性 代谢 产物 抑制 血小板 聚 
集 功能 相似 .但 在 体内 , 普 拉 格 雷 代谢 产物 活性 是 氧 吡 格 省 
的 10 倍 ,因此 ,作用 明显 增强 。TRITON-TIMI1 38 研究 发 
现 , 在 接受 PCI 治疗 的 患者 中 , 普 拉 格 雷 ( 负 苛 量 60mg. 继 
以 10mg d) 治 疗 较 红 吡 格雷 (负荷 以 75mg d) 
治疗 更 多 降低 主要 终点 事件 (心血 管 死 亡 ` 心肌 梗死 、 暗 党 
中 ) 约 19%(15 个 月 ), 普 i 组 支架 内 血栓 发 生 这 是 所 
地 格雷 组 的 一 半 。 但 同 富 洽 疗 组 的 出 血 风 险 高 
于 气 吡 格 志 治 中 , 普 el 十 治疗 和 



























世 300mg. 
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发 作 史 患者 . 目 填 
3. 替 格 瑞 洛 







到 者 中 (< 60kg) .办 出 6 
拉 格 宙 禁 用 于 有 脑 党 中 或 短暂 性 脑 缺 血 
王 外 科 手 术 前 鞋 少 停 药 : 周 。 
冲 洛 可 赣 性 阻 断 P2Y 








寿 小 板 释 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


| 体 ,口服 后 经 代谢 转变 为 活性 代谢 产物 ,母体 和 代谢 产物 活 
性 相似 ,都 经 胆汁 排泄 。 与 普 拉 格雷 相似 , 蔡 格 瑞 洛 完全 地 
抑制 P2Yiz 介 导 血 小 板 聚 集 。DISPERSE-2 研究 比较 了 替 
格 瑞 洛 (90mg,2 次 /日 ) 和 人 氧 吡 格雷 (300 一 600mg 负荷 量 
继 以 75mg/d) 在 UA/NSTEMI 患者 中 疗效 ,两 组 都 加 用 了 
阿司匹林 , 蔡 格 瑞 洛 组 主要 终点 事件 (心血 管 死亡 、 心 肌 梗 
死 、. 脑 卒中 ) 下 降 16% ,两 组 总 出 血 风 险 相 似 。 由 于 蔡 格 瑞 
洛 抑制 血小板 作用 是 可 逆 的 .因此 无 论 是 药物 治疗 还 是 
PCI 治疗 ,患者 应 在 急诊 室 就 开始 治疗 , 若 病程 中 霄 要 
CABG, 可 在 停 药 48 一 72 小 时 后 进行 。 
4. 西 洛 他 唑 ” 西 洛 他 唑 (cilostazol) 能 可 逆 性 地 选择 
性 抑制 环 核酸 磷酸 二 酯 酶 3, 同 时 抑制 腺 苷 的 摄取 ,在 体外 
和 部 分 体内 试验 中 , 它 有 抑制 血小板 聚集 作用 。 研 究 发 现 ， 
西 洛 他 唑 能 促进 动脉 血管 扩张 ,抑制 血管 平滑 肌 细 胞 增殖 
和 内 膜 增 厚 。 在 行经 皮 和 冠状 动脉 血管 支架 术 后 患者 中 应 用 
能 减少 再 狭窄 ,但 在 支架 术 后 患者 是 否 需要 阿司匹林 、 氨 吡 
格雷 和 西 洛 他 只 三 药 联 用 还 有 待 于 更 大 规模 前 瞻 性 研究 。 

















西 洛 他 只 常用 剂量 为 100mg/ 次 ,每 日 2 次 口服 。 
血小板 糖 绰 白 





5. 血小板 糖 蛋白 工 b 严 a 受 体 皇 抗 药 
J b/ 轩 a 受 体 3 
终 促进 血 
异性 地 阻 断 血 小 板 
大 抑制 血小板 聚集 ,大 量 临床 试验 已 经 证 
效 的 抗 血 栓 形 成 作用 。 常 用 药物 有 阿 车 单 和 
替 罗 非 班 。 目 前 有 证 据 支 持 在 不 多 
段 抬 高 型 心肌 梗死 患者 PCI 治 
和 白 卫 b/ 套 a 受 体 持 抗 药 , 可 减少 冠状 动脉 缺 血性 事件 的 发 
生 。 阿 背 单 抗 常用 剂量 为 : 0.25mg/kg 静脉 推广 , 继 以 
0. 125ng/(kg。min) 维 持 静 脉 12 小 时 ,并 同时 应 用 肝 
素 , 在 冠状 动脉 介入 治疗 前 即 开始 应 用 。 依 寿 巴 肽 的 剂量 
为 ;180pg/kg 静脉 推广 两 次 . 间 陋 1 分 钟 以 上 , 继 以 2ng/ 
(kg，minm) 静 脉 答 注 在 肌 醋 清除 率 低 于 50ml/min 的 患者 
局, 泣 注 剂量 应 该 减 半 。 蔡 罗 非 班 剂 攻 为 :0. 4pg/(kg。 
0. 1ng/ (kg 。 min) 维持, 必须 与 肝 
来 同 用 ,在 肌 醒 清除 率 低 于 30ml min 的 患者 中 ， 答 注 剂 攻 
= 静脉 用 血小板 全 b/ Ha 受 体 持 抗 药 在 急性 冠 脉 
综合 征 和 和 冠状 动脉 血 运 重 建 中 有 良好 疗效 ,但 其 口服 制剂 
的 临床 研究 却 没 有 显示 临床 益处 

(三 ) 不 良 反应 。” 阿 可 匹 会 引起 出 血 , 但 一 般 为 轻微 
出 血 , 大 出 血 较 少 见 ,主要 发 生 于 有 疡 血 功能 障 传 或 合并 应 
用 其 他 抗 凝 药物 的 患者 中 ,出 血 程 度 与 阿 司 严 林 剂 生 相 关 。 
阿 梧 此 林 的 不 良 反 i 是 旬 肠 道 不 适 , 与 剂量 时 一 定 关 
系 .在 小 剂量 应 用 时 症状 可 减轻 ,同时 ,了 辣 可 还 林 玉 可 引起 
人 奋 或 深 疡 . 
LE 十 引起 短 细 胞 缺乏 症 的 比例 约 为 ] 多 ,大 多 数 
后 可 以 恢复 . 代 有 上 


因此 在 开始 用 药 的 前 3 个 月 .必须 密切 
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吓 者 在 在 开道 转 . 最 弘 









随访 ,党 惕 严重 开发 
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证 的 发 生 。 唆 氛 匹 定 的 另 一 严重 并 发 症 是 血小板 减少 性 此 
疲 。 毛 吡 格雷 引起 粒 细胞 缺乏 症 的 比例 很 低 , 但 仍 有 可 能 
引起 血小板 减少 性 紫 瘦 , 需 引起 黎 惕 。 唉 吟 吡啶 类 药物 有 
致 出 血 的 倾向 ,尤其 是 准备 近期 内 手术 的 患者 。 

西 洛 他 唑 的 常见 不 良 反 应 有 皮疹 、 心 怪 、 头 痛 等 。 

血小板 糖 蛋 白 卫 b/ 古 a 受 体 拷 抗 药 的 主要 不 良 反 应 是 
出 血 和 血小板 减少 性 紫 首 。 免 疫 机 制 是 目前 公认 的 几 种 血 
小 板 糖 蛋白 本 b/ 夺 a 受 体 持 抗 药 发 生 血 小 板 减 少 性 紫 妆 的 
主要 原因 ,虽然 其 发 生 率 很 低 , 但 往往 会 威胁 生命 , 阿 昔 单 
抗 发 生 此 副作用 (定义 为 血小板 计数 二 100X10?) 的 比例 
是 2.5%% 一 6%, 而 严重 血小板 减少 性 紫 首 的 发 生 率 为 
0.4% 一 1.6 吧 (定义 为 血小板 计数 天 50X 10? ), 依 蔡 巴 肽 发 
生 此 副作用 的 比例 是 1.2 中 一 6.8%%, 替 罗 非 班 的 比例 是 
1.1%~1.9%。 























【 抗 凝 药 】 

从 组 织 因 子 暴 韦 到 凝血 本 生成 ,凝血 途径 中 一 系列 的 
环节 都 可 成 为 抗 凝 药物 的 作用 靶 点 ,如 组 织 因子 抗体 ` 涛 血 
因子 抑制 剂 等 ,都 是 很 强 的 抗 凝血 酶 生成 的 药物 ,而 直接 
法 血 酶 抑制 剂 是 作用 于 已 生成 的 凝血 酶 发 挥 抗 凝 作用 。 

(一 ) 普通 肝素 ”所 有 肝素 制剂 都 是 从 猪 小 肠 符 膜 和 
牛 肺 组 织 提取 ,同时 含有 高 分 子 合 ( 占 66%%) 和 低 分 子 蔓 
《 占 33 儿 ) 成 分 ,高 分 子 量 成 分 抗 凝 作用 能 , 低 分 子 最 成 分 
产生 85 兴 的 抗 北 作用。 肝素 在 和 非 ST 段 
心肌 梗死 中 应 用 已 有 很 多 要 阿 司 匹 
合用 有 良好 疗效 。 肝 素 还 可 作为 淤 i 助 月 
在 急性 ST 段 抬 高 型 心肌 梗死 接受 tPA 深 答 治疗 时 澳 
给 予 肝素 ,在 溶 栓 前 给 予 60U/kg( 最 多 为 4000U) 济 脉 推 
注 , 然 后 以 12U/(kg。 (最 大 为 1000U7b) 的 速度 静脉 泣 
注 ,维持 APTT 时 间 延 长 1.5~2 倍 , 如 果 已 合并 应 用 阿 记 
匹 林 , 肝 来 维持 48 小 时 即 可 。 肝 内 的 主要 不 良 反 应 是 
血 , 在 近期 的 研究 中 ,静脉 应 用 肝素 的 出 血 危 险 
在 肝 索 剂 基 增 大 、 合 并 应 用 抗 血小板 涌 集 药物 或 高 龄 患者 
中 出 血 风险 增 大 。 肝 素 的 另 一 副作用 是 血小板 减少 .一般 
发 生 寺 肝 来 治 疗 的 第 5~15 天 ， 主要 原因 是 体内 产生 抗 肝 
么 /血小板 因子 4 复合 物 的 抗体 。 


(二 ) 低 分 子 量 肝素 (low molecular weight heparin， 
LMWH) 













洽 高 
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LMWH 使 用 方便 ,无 须 监测 APTT 时 间 , 是 强 
凝血 蓄 抑制 剂 和 Xa 因子 抑制 剂 ,可 以 皮下 给 药 ,吸收 刀 
速 , 较 少 引起 血小板 减少 性 紫癜 。Meta 分 析 研究 显示 ,在 
正 ST 段 哲 | 冠 脉 综合 征 患者 中 ,LMWH 的 疗效 可 
能 优 于 普通 肝素 
活动 性 
血 史 、 创 伤心 内 膜 类 入 
(三 ) 磺 达 肝 业 钠 

是 一 种 合成 的 戊 糖 , 韭 直接 Xa 因子 抑制 剂 . 需 在 抗 紫 血 栈 
存在 的 情况 下 发 挥 作用 。 最 早 于 2003 年 被 美国 EDA 批准 














近期 有 颅 脑 手术 或 出 








用 于 


紧 备 
低 ， 
注射 





使 用 。 


抑制 





下 歧 深 欧 脉 血栓 的 预防 性 治疗 。 在 OASIS-5 和 6 研 
究 中 发 现 , 磺 达 肝 三 钢 组 患者 PCI 后 9 天 和 30 天 内 死亡 、 
心肌 梗死 等 临床 事件 发 生 率 低 于 依 诺 肝 素 组 . 且 大 出 血 并 
未 见 增加 .因此 ,欧盟 已 将 磺 达 肝 癸 钠 批 准 应 用 于 需要 
或 择期 行 介 Re Ee 








其 推荐 用 于 出 血 高 危 








者 。 常 用 剂 基 为 2. 5mg 皮下 


,每 天 一 次 。 et re 





(四 ) 比 伐 卢 定 ” 直 接 凝 血 酶 抑制 剂 比 非 直 接 凝 血 酶 








剂 (UFH,LMWH 等 ) 有 


有 潜在 的 优点 , 它 无 须 抗 凝血 


酶 ,可 抑制 血块 连接 凝血 酶 。 它 们 不 与 血浆 蛋白 结合 .可 发 


挫 稳 


合成 。 


人 





欧盟 





定 的 抗 凝 作用 ,也 不 引起 血栓 减少 


紫 瘦 。 


水 旺 素 来 源 的 水 旺 肽 ,具有 直接 抗 凝 血 酶 作用 ,可 人 工 





水 监 肽 -1( 比 伐 卢 定 ,bivalirudin) 具 有 与 凝血 酶 活性 


可 逆 性 结合 的 基 团 D-Phe-Pro-Arg-Pro, 抑 制 凝血 酶 活 
。 既 往 研究 发 现 比 伐 卢 定 与 链 激酶 联合 应 用 于 ST 段 抬 





















苘 型 心 贞 标 死 患 0 
二 能 有 效 预防 

型 心绞痛 和 心 患者 中 
当 , 但 中 度 出 血 4 

的 缺 








已 经 批准 该 药 用 于 紧急 冠 








ti 从 


但 在 冠 脉 血管 重建 


塞 ,而 且 安全 性 好 。 在 不 稳定 


应 用 价值 与 肝素 相 


尽管 比 伐 卢 人 PCI 后 
血 并 发 症 和 出 血 ， 但 其 与 7 
有 a 受 体 持 扩 i 


ge 目前 
Fs 化 伐 卢 征 


在 PCI 中 的 剂量 为 :0.75mg/kg 静脉 推 注 , 继 以 1.75mg/ 
和 E 提 


.在 欧 脉 推 注 后 5 分钟 内 需 测 ACT 时 间 , 以 决 





;需要 追 





和 i 





8 加 0. 3mg/kg 剂 二 攻 脉 注射 。 节 脉 滴 


般 





至 PCI 术 后 4 小 时 。 肌 研 清 除 率 低 于 30ml min 者 涯 


(五 ) 华 法 林 “ 华 法 林 是 香 豆 素 类 口服 抗 凝 药 。 化 学 


强调 


5 维生素 K 相似 。 其 抗 凝 血 作 用 的 机 制 是 竞争 性 振 


K 的 作用 ,从 而 使 维持 





< KK 依赖 


:凝血 因子 下 、 






著 减 少 ,延长 凝血 棍 原 时 间 。 本 品 在 


体外 
发 挥 
械 沁 





原 中 | 


站 





阿 梧 


抽 制 剂 下 





无 效 ,在 体内 已 合成 的 上 
作用 。 华 法 林 用 于 血栓 栓塞 
如 换 术 后 的 抗 凝 、 下 及 















; 需 监测 凝血 功能 调整 剂量 。 
(六 ) 口服 X 
F 由 期 临床 研究 。 








-。 在 APPRAISE 研究 中 
少 , 人 与 剂 旺 相关 的 出 血 增 加 。 
5 林 和 和 Aa 因子 抑制 剂 合用 都 有 缺 1 
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ee 于 名 


1, 利 做 沙 oper 篆 民 
生死 亡 、 心 肌 醒 死 和 脑 滞 中 事件 约 


血 因 子 耗 竟 后 .才能 


疾病 的 预防 .如 心 胜 机 


栓塞 、 及 到 动脉 高 
才 缺 血 血性 脑 从 




















0 一 3.0。 在 使 用 过 


因子 抑制 剂 ”两 种 作 pp Rl I Xa 


在 7 









. 阿 哌 沙 班 显示 有 缺 
上 [上述 两 区 中. 
血 吾 件 下 降 站 势 ， 






往 阿 司 匹 林 、 毛 此 格 示 和 和 Xa 央 子 抑制 剂 合用 出 血 风 险 
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三 是 
KI] o 









【 溶 栓 药物 了 】 
溶 栓 药物 主要 用 于 急性 ST 段 抬 高 型 心肌 醒 死 .通过 
恢复 冠状 动脉 的 再 灌注 而 保护 左 心室 功能 、 降 低 心血 管 


并 发 症 , 其 主要 的 副作用 是 严重 出 血 并 发 症 包 括 致死 性 
脑 出 血 的 增加 。 血 浆 纤维 蛋白 酶 原 是 一 种 酶 原 .在 纤 溶 
酶 原 激活 物 的 转化 下 成 为 有 活性 的 纤 溶 酶 .降解 纤维 蛋 
白 成 为 可 溶性 片段 产物 。 溶 栓 药物 必须 在 急性 ST 段 抬 
高 型 心肌 梗死 症状 出 现 12 小 时 内 给 药 。 不 稳定 型 心绞痛 
不 伴 ST 段 抬 高 的 患者 .应 用 溶 栓 药物 未 证 实 有 显著 临床 

第 一 代 溶 栓 药 物 有 尿 激 酶 :150 万 U 于 30 分 钟 内 静 
滴 . 配 合 LMWH 皮下 注射 .每 日 2 次 。 链 激酶 或 重组 链 激 
酶 :150 万 U 于 1 小 时 内 静 滴 .LMWH 皮下 注射 .每 日 2 
次 。 第 二 代 溶 性 药 有 织 型 纤 溶 酶 原 激 活 剂 (rt-PA): 
静脉 注射 15mg, 继 之 分 钟 内 静 滴 0. 75mg/kg( 不 超过 
50mg) ,再 在 60 分 钟 内 前 滴 0. 5mg/kg( 不 超过 35mg) 。 给 
药 前 静脉 注射 肝素 5000U. 继 之 以 1000U/h 的 速 
以 APTT 结果 调整 肝素 给 药 
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剂量 ,使 APTT 维持 在 60 一 
作用 是 出 血 , 应 用 tPA 后 颅 内 出 血 的 发 生 率 
Ms. 1%~ 





患者 年 龄 增 大 ,其 出 血 发 
2%。 尿 激酶 的 出 血 发 y 5%~11%. 
刺 局 部 血肿 或 组 织 内 出 血 . i 

有 脑 出 血 。 激酶 的 主 3 
约 为 5%, 不 过 




















少见 。 第 三 代 


要 有 TNK- 纪 在 剂 (TNK-tPA)、 
(r-PA) 、 那 不 门 是 通过 改造 上 


的 分 子 结构 而 获得 : 浴 栓 效果 提高 .3 
一 次 或 两 次 静脉 注射 给 药 即 可 达到 治疗 目的 。 


第 九 节 调 脂 和 抗 动脉 
颖 伴 硬 化 药物 


近年 来 , 调 脂 药物 不 仅 被 证 实 能 有 效 j 
延缓 动脉 常 样 硬化 的 发 展 , 而 且 能 叱 并 
生 率 和 和 亡 率 。 








【降低 低 密 度 脂 蛋白 胆固醇 水 平 的 药物 】 

(一 ) 他 汀 类 药物 

1. 药理 作 他 汀 类 是 有 夺 细 胞 朋 周 醇 合 成 中 
HMG CoA 述 床 敌 抑制 剂 , 能 有 效 降低 血 低 党 度 赂 得 站 有 虽 
疾 醉 LDLO 〇 和 天 高 血 高 密度 脂 绰 和 白 胆 闫 醇 CHDL i 
反问 时 对 中 间 密 度 脂 入 辣 到 辣 本 CIDLGy 和 极 低 这 度 
集 自 胆 问 醇 (VLDL CC eh 降低 作用 。 他 汀 可 提高 HDL 
部 分 是 通过 阻 断 下 码 酸 永 入 结合 各 和 站 Rho 和 的 一 牛 

L 基 夫 毅 化 ,以 生 宙 将 体 激活 受 体 a(PPARww) 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 
| 的 磷酸 化 .后 者 也 能 调节 apo A- 工 转录 。 

他 汀 类 药物 能 有 效 治疗 因 各 种 原因 导致 的 高 低 密度 脂 
蛋白 血 症 和 高 甘油 三 酯 血 症 。 在 冠 心病 一 级 和 二 级 预防 中 




















都 能 有 效 降低 冠 心病 的 发 生 率 和 病死 \ 病 残 率 。 他 汀 类 药 
物 降低 总 胆固醇 .LDL-C 和 甘油 三 酯 以 及 升 高 HDL-C 的 
不 同 剂量 疗效 比较 见 表 16-24-15。 




















表 16-24-15 ”他 汀 类 药物 对 高 胆固醇 


1 症 患 者 脂 质 和 脂 蛋 白 的 影响 




















他 汀 类 药物 (mg) 脂 质 和 脂 蛋 白 的 改变 水 平 
阿 托 伐 辛 伐 洛 伐 普 伐 毛 伐 总 胆 
他 汀 他 汀 他 汀 他 汀 他 汀 国共 LDL-C HDL-C 甘油 三 酯 
10 20 20 40 -22% -27% +4%~+8% 一 10%~-15% 

10 20 40 40 80 —27% —34% 二 4% 一 十 8% —10%~— 20% 
20 40 80 -32% 一 41% 二 4%~ 十 8% —15%~— 25% 
40 80 -37% -48% -+4%~++8% 一 20%~-30% 
80 —42% 一 85 中 十 4%~ 十 8% —25%~ 一 35% 
注 :一 :降低 ;十 :增加 

他 汀 类 药物 还 能 抑制 炎症 和 氧化 ,如 降低 炎症 指标 高 。 用 以 外 。 





敏感 性 C 反 应 蛋白 的 水 平等 ,这 种 抗 炎 作 用 独立 于 降 脂 作 


常用 他 汀 类 药物 的 药 代 动力 学 特点 见 表 16-24-16。 




















他 汀 类 药物 阿 托 伐 他 洒 。 ” 氰 伐 他 汀 。 洛 伐 他 汀 。 ” 普 伐 他 汀 。 ” 瑞 舒 伐 他 汀 。 ” 广 伐 他 汀 
生物 利用 度 12 12 一 29 5 18 20 5 
脂 溶 性 4 + a 和 
蛋白 结合 率 (%) >>98 99 >95 50 88 95 
肝脏 CYP 代谢 3A4 2C9 3A4 过 2C9 3A4 
活性 产物 H 2 + 3 下 浊 
尿 / 北 排泄 冯 2770 6/90 10/83 20/71 10/90 13/58 
肝脏 排 汇 关 20 >68 >70 44~60 63 78 一 87 
喜 期 (小 时 ) 15 一 30 比 到- 到 二 2.9 1.3~2.8 20.8 Ca 





注 : 十 :阳性 作用 :一 :阴性 作用 














2. 临床 应 用 i tesa 照 研究 证 实 






的 有 有 益 作 用 在 用 
显现 。 


和 二 级 预防 中 都 有 重要 作用 。 他 汀 
药 第 下 已 出 现 , 在 随后 长 期 治疗 中 更 多 


药物 剂量 和 药物 相互 作 月 
(1) 药物 六 i 他 汀 类 药物 降 

















低 总 胆 固 本 和 LDL C 的 















i 全 有 相关 性 ,但 不 线 相 当 他 
0 - 倍 时 ,其 降低 总 胆 固 生 的 幅度 仅 增 
加 5% oe -CC 的 幅度 增加 约 6 多 :有 具体 剂量 见 表 16 


-1 
(2) 药物 相 瑟 作用 : 类 药物 与 其 他 
有 相 研 a He 知 减 少 剂 便 , 如 辛 伐 他 汀 与 县 
合用 时 必 4 来 ly 
康 哗 ) 入 站 获 抑 制剂 都 会 
汀 经 肝 209 通路 代谢 ,和 











药物 合 


信用 时 可 





搞 伐 他 
举 利 华 法 栋 会 增加 其 血 浓 度 


药物 血 浓度 
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表 16-24-17 他汀 类 药物 剂量 
降低 LDL-C 水 平 











药物 ”30% 一 40% 所 需 剂量 sp 
(mg/d) ' 

阿 托 伐 他 洒 10 10 一 80 

洛 伐 他 汀 40 20 一 80 

普 伐 他 汀 10 10~-40 

辛 伐 他 汀 20~40 10~80 

须 伐 他 汀 40 一 80 20~80 

瑞 舒 伐 他 汀 5~10 5 一 40 
由 于 瑞 舒 伐 他 汀 仅 极 少量 经 2C9 通路 代谢 . 它 与 狐 康 唑 无 





相 扎 作用。 普 伐 他 汀 不 经 计 酶 Ps 代谢 .但 强 自 脏 抽 制 


剂 
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可 降低 其 血 浓度 。 所 有 他 汀 类 药物 都 与 环抱 短 素 和 其 他 类 ”他 汀 类 调 脂 药物 研究 也 相应 得 到 了 进一步 发 展 。 隐 
调 脂 药 物 有 相互 作用 ,如 贝 特 类 和 烟 酸 类 药物 等 。 (一 ) 烟 酸 类 i ey B. 它 能 改 

(3) 药物 不 良 反 应 :他 汀 类 药物 存在 两 大 主要 不 良 反 善 血脂 中 的 各 成 分 .如 降低 总 胆固醇 和 甘油 三 酯 . 升 高 
应 , 即 对 肝脏 和 肌肉 的 影响 。 他 汀 物 致 肝 酶 增高 发 生 HDL-C。 但 是 由 于 其 明显 的 不 良 反应 而 未 能 在 临床 上 广 
人 。 肝 酶 增高 一 般 发 生 于 用 药 12 泛 应 用 。 

: 少 , 黄 疤 ,、 胆 汁 淤 积 或 进展 至 肝 功 能 1. 药理 作用 ” 烟 酸 的 降 脂 作用 机 制 尚 不 十 分 明确 ,可 

[以 恢复 。 肝 酶 增高 更 多 发 生 能 与 抑制 脂肪 组 织 的 脂 解 和 减少 肝脏 中 VLDL 合成 和 分 
物 与 其 他 药物 合用 发 生 药 物 相 互 作用 时 .或 原 ” 泌 有 关 。 日 前 研究 已 知 烟 酸 能 平均 降低 LDL-C 10 吧 一 
动 性 肝病 或 胆汁 淤积 证 患者 。 目 前 建议 他 汀 类 药物 用 20% .降低 甘油 三 酯 20% 一 40 引 . 升 高 HDL-C 15% 一 
药 后 6 一 12 周 应 随访 肝 功 能 ,此 后 每 年 随访 一 次 .或 在 调整 30 兴 。 烟 酸 也 是 目前 已 知 唯一 的 一 种 能 降低 Lp(a) 的 调 
剂 基 后 适当 时 间或 临床 有 相应 症状 时 随访 肝 功 能 。 肝 酶 超 脂 药 。 
过 正常 值 上 限 2 倍 以 上 者 应 售 用 他 汀 类 药物 。 2. 临床 疗效 ”近年 研究 发 现 .无 论 是 单 用 烟 酸 .或 与 

与 他 汀 类 药物 相关 的 肌 病 包括 : 肌 痛 [表现 为 册 肉 疼痛 其 他 调 脂 药物 联合 应 用 .都 能 获得 降低 心血 管 终点 事件 的 
或 无 力 , 不 伴 肌 酸 激酶 (CK) 升 高 ]、 肌 炎 ( 有 肌肉 症状 .并 伴 。 ”有 益 作 用 。FATS 和 HATS 研究 尽管 样本 量 不 大 ， 但 在 烟 
CK 升 高 ) 和 横 纹 肌 溶 解 (有 肌肉 症状 , 伴 CK 显著 升 高 超过 酸 与 他 汀 类 合用 组 心血 管事 件 发 生 率 有 



















































































正常 上 限 10 信和 血 肌 醋 升 高 , 常 有 褐色 尿 和 用 rin ms i 能 获得 的 临床 事件 
横 纹 肌 溶解 症 是 他 汀 类 药物 最 危险 的 不 良 率 ( 约 30%) .提示 烟 酸 具有 的 提高 HDL-C 和 隆 



















致死 亡 。 在 安 感 剂 对 照 试验 中 ， 不同 他 汀 类 药物 的 肌肉 不 a pe ee -PCa) 水 平 在 降低 心血 人 E 
适 发 生 率 不 同 ,一 般 在 5% 左 右 。 有些 患 者 无 肌肉 不 适 而 。 用 。CDP 研究 中 .入 选 患 者 经 过 6 年 - 与 安 局 组 相 











Lai 度 的 CK 升 高 ,由 于 CK 升 高 不 具 特 异性 ,与 药物 比 . 单 用 烟 酸 治疗 组 非 致死 性 心肌 梗死 的 危险 低 27%; 随 
页 他 = 老 访 15 年 , 烟 酸 组 总 低 11%。 冠 状 动脉 造影 显示 . 烟 
炎 ( 以 肌肉 疼痛 、 触 痛 或 : 酸 能 延缓 冠状 动脉 粥 样 班 块 的 进展 。 
省 为 特征 ) 可 导致 横 纹 肌 溶 解 . 肌 红 和 蛋白 3. 剂量 和 不 良 反应 。” 烟 酸 有 速 释 和 缓 释 两 种 剂型 。 
,威胁 生命 。 他 汀 类 药物 与 吉 非 贝 齐 合用 速 释 剂 不 良 反应 明显 .一 般 难 以 耐 受 . 现 已 不 用 。 缓 释 型 烟 
指标 ,但 引起 肌 病 的 可 能 性 显著 增 。” 酸 片 不 良 反 应 明显 减轻 , 较 易 而 轻 中 度 糖尿 病 患 
昌 。 可 能 增加 肌 病 发 生 的 因素 包括 高 ” 持 服用 .无 明显 不 良 反应 。 烟 酸 缓 释 片 常用 昌 为 1~2g.1 
下 、 合 j 用 内功 能 不 全 、 甲 关 腺 功 人 退 和 糖尿 病 等 。 ”次 /日 。 开 始 用 量 为 0.375 一 0. 5g. 睡 前 服用 ;4 周 后 增 莉 至 
(二 ) 胆固醇 吸收 抑制 剂 ” 依 折 麦 布 是 选择 性 肠 道 胆 1g/d. 逐 渐 增 至 最 大 剂 显 2g/d 
图 醉 吸收 抽 制 剂 。 口 服 吸收 后 ,在 肝脏 快速 范 萄 糖 醉 玻 化 烟 酸 的 常见 不 良 反 应 有 颜面 潮 
并 经 肠 肝 循环 到 达 小 肠 黏 膜 , 通 过 于 扰 NPC1-L1. 限 制 小 ”痛风 )、 上 消化 道 不 适 
肠 壁 细胞 选择 性 吸收 胆固醇 和 其 他 脂 类 ,阻止 饮食 和 胆管 痛风; 相对 禁忌 证 为 溃 
中 的 胆固醇 吸收 。 常 用 剂量 为 0mg/d, 能 降低 LDI-C 约 不 良 反应 轻 , 易 耐 受 。 
20 兴 , 它 可 作为 不 能 耐 受 他 汀 类 药物 患者 的 备 代 先 (二 ) 贝 特 类 
他 汀 大 剂量 不 能 耐 受 或 降 LDL-C 未 达标 省 .可 在 他 汀 大 纪 1. 药理 作 4 - 
物 应 用 同时 加 用 依 折 麦 布 ,进一步 降低 LDL-C 水 平 约 。 体 活化 受 体 CPPARo . 币 激 脂 和 蛋白 脂 F 
18%。 依 所 学潮 记 
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总 血 糖 、 高 尿酸 (或 





































三 (LPI) .apoAT 和 
5 响 尚 在 研究 中 。 apo 信 [[ 基因 的 表达 .以 及 抑制 apo CI 基因 的 表达 ,增强 


















性 良好 . 儿 乎 与 LPL 的 脂 解 活性 .有 利于 去 除 血 液 循环 中 窗 售 千 油 : 酯 的 
: 但 在 不 能 耐 受 他 汀 治疗 患者 改 用 依 折 均 脂 蛋 由 .降低 血 兹 甘油 三 酯 和 提高 HDL-C 水 平 .促进 胆 固 
仍 省 监测 | 有 无 不 良 反应 的 发 生 。 因 为 仍 有 少数 报道 依 折 麦 ”。 荚 的 逆向 转运 .并 更 LDL 亚 型 由 小 而 密 颗 粒 向 大 而 踊 松 颗 
布 相关 的 肝 酶 升 高 和 肝病 .因此 .在 采用 依 折 表 布 治疗 前 和 粒 转 变 , 也 有 一 定 的 降低 LDLC1 Ee 


用 药 后 6 一 12 周 仍 需 进 行 肝 功能 检测 。 2. 临床 应 用 ”临床 试验 证 实 . 






















影 所 证 实 的 动脉 痢 样 硬化 进展 ， 

< li YW Er wa 让 

【治疗 高 甘油 三 酯 血 症 和 低 高 密度 脂 蛋白 血 3. 剂量 和 不 良 反应 。 临床 上 可 供 选择 的 员 特 类 药物 
证 的 药物 了】 有 : 韭 诺 页 畦 ( 片 宰 0.1g.3 次 1 微粒 化 以 楼 0.2g,1 次 








他 汀 类 药物 的 众多 临床 试验 都 表明 .积极 隆 低 LDLC [DD; 某 扎 贝 特 0,2 
水 平 能 减少 心血 管 死亡 和 病 残 率 . 但 即使 在 低 LDLC 水 平 澳 
患 着 中 .高危 患 才 发 生 心血 管事 件 的 危险 性 仍 较 商 - 因 凋 韭 








天 高 和 肌 病 . 由 病 和 严重 用 辣 
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第 十 六 篇 ”循环 系统 疾病 


E 罗 齐 虽 有 明显 的 调 脂 疗效 .但 安全 性 不 如 其 他 贝 特 类 药 
由 于 贝 特 类 单 用 或 与 他 汀 类 合用 时 也 可 发 生 肌 病 , 应 





























贝 特 类 药 时 也 须 监 测 肝 酶 与 肌 酶 。 
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第 十 七 篇 















吸烟 ,大 气 污染 (包括 PM2. 5) ,理化 因子 、 生 物 因 子 吸 
人 ,以 及 人 口 年 龄 老化 等 多 种 因素 引起 肺癌 ` 支 气管 哮喘 和 





慢性 阻塞 性 肺 疾病 发 断 增加 , 肺 血 管 疾病 、 肺 间 质 红 












维 化 和 免疫 低下 性 肺 部 感染 等 疾病 日 浙 增 多 ,肺结核 发 病 
率 居 高 不 下 ,进而 导致 重要 的 医疗 保健 问题 。2008 年 公布 





的 我 国人 口 死因 调查 吕 志 不 包括 肺 奖 
亡 在 各 类 疾病 死因 中 居 第 3 位 , 仅 次 于 恶性 肿瘤 和 脑 血 管 
病 。 此 外 ,2002 一 2003 年 冬 春 突如其来 的 严重 急性 呼吸 综 
合 征 (SARS) 和 2009 年 出 现 的 人 禽 流 感 (H5N1) 也 极 大 地 
加 重 了 社会 疾病 负担 ,使 得 呼吸 系统 疾病 的 防治 和 研究 工 
作 比 以 往 任何 时 候 都 显得 重要 和 迫切 。 


【呼吸 系统 疾病 致 病因 素 】 
(一 ) 吸烟 ”流行 病 学 调查 
与 吸烟 密切 相关 ,吸烟 者 由 








的 增加 
交 非 吸烟 省 









支气管 炎 的 发 病 : 


高 4 一 10 信 。 据 2002 年 
35.8 兴 (男性 66.0%), 烟 草 总 消耗 
: 阴 塞 性 肺 疾病 (COPD) 和 肺 奖 
fe 上 吸烟 
达到 










我 国 成 年 人 吸烟 : 
生 居 世界 ek 已 








经 成 为 
















化 硫 超 过 10007pgynm 时 、 中 LT 
i 共 他 粉 人 如 三 氧化 硅 、 煤 六、 饥 。 
各 种 肺 人 尘埃 沉着 病 。 工 业 废 气 中 敏 癌 气 : 特 别 是 
细 颗 粒 物 (fine particulate matters,PM2.5) 已 逐渐 成 为 影 啊 
我 国 居 民 健康 的 重要 因素 。 我 国 实施 的 大 气质 旺 怀 准 (1996 
年 完成 并 经 多 次 修改 的 GH3095 “1996)& 环 忆 
准 ), WHO 公布 的 和 最 新 大 气质 其 基准 Cair 
guidelines,AQG) 相 比 ,尚未 包含 对 呼吸 系统 .心血 站 





可 CR 引起 














白 春 学 ” 何 礼 贤 


钮 善 福 





有 着 重要 影响 的 PM2. 5。 早 在 1997 年 ,美国 环保 局 (EPA) 
即 颁 布 了 细 上 颗粒 物 的 空气 质量 标准 年 均值 为 0.015mgymm 
日 均值 为 0.065mg/ mi .并 经 多 次 提出 需 进 一 步 降 低 其 限 值 
以 保护 人 民 健 康 : 这 些 现在 已 经 受到 我 国 关注 。 
(三 ) 吸入 性 变 应 原 增 加 随 着 我 国 工业 化 经 济 的 发 
ee iin 哮喘 、 旧 炎 等 ) 的 变 应 原 种 类 
昌都 增加 ,如 :地 毯 、 和 窗帘 的 广泛 应 用 使 室内 尘 螨 数 量 
ne 物 饲 养 ( 岛 、 狗 、 猫 ) 导 致 动物 皮毛 变 应 原 增 加 ;此 
外 ,空调 机 中 的 真菌 ,城市 绿化 产生 的 某 些 花 粉 抱 子 . 有 机 
或 无 机 化 工 原料 ,药物 .食物 添加 剂 ,及 某 些 促 发 因子 (如 主 
动 或 被 动 吸烟 ,汽车 排放 的 氮 氧 化 物 、 产生 的 二 氧化 
院 、 细 菌 及 病毒 感染 等 ) . 均 造成 陵 喘 的 患 病 率 增加 。 
(四 ) 肺 部 感染 病原 学 的 变异 及 耐 药 性 的 增加 
道 及 肺 部 感染 是 呼吸 系统 
病 ( 主 要 是 儿 
450 万 .其 
染 者 可 


治 方 法 、 




















呼吸 
riper 我 加 第 物 















性 120 万 人 而 ER 
以上。 对 于 病毒 . 


分 裕 杆 人 朱 
志 仿 为止. 尚 万 有 交 
率 仍 届 高 
死 率 
也 林 见 | 
性 贡 i 和 优势 . 产 B 内 栈 胺 堕 
抗生素 ?菌株 明显 增多 ,而 昔 兰 阴性 球 获 中 ， 
南 侏 曾 加 。 社 区 获得 性 肺炎 仍 以 上 肺炎 链 
主要 病原 菌 .此 外 ,还 包括 守 团 菌 、 

2003 年 歧 发 的 SARS 为 冠 














解 B- :内 点 胺 类 
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【呼吸 系统 防御 与 呼吸 功能 
(一 ) 呼吸 系统 的 防御 功能 呼吸 系统 是 机 体 直接: J 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 







外 环境 持续 进行 物质 交换 .表面 积 最 大 的 系统 。 成 人 每 天 
约 吸 入 空气 10 000L: 以 满足 机 体 代 谢 需要 ,因此 易 遭 遇 环 








境 空 气 中 有 害 因 子 如 微生物 .尘埃 和 毒性 气体 等 侵袭 . 此 
外 , 肺 是 体内 自流 量 最 丰富 和 重要 的 免疫 器 官 之 一 :其 他 器 
官 乃 至 全 身 性 疾病 也 易 毗 及 呼吸 系统 。 为 避免 这 些 危 险 因 
素 损 害 , 需 要 呼吸 系统 有 效 整 合 众 多 防御 功能 ,保护 其 免 受 
侵害 或 使 损害 降低 至 最 低 限度 。 

1. 物理 防御 ”空气 中 含有 大 量 气 溶胶 颗粒 ,它们 在 一 
定时 间 内 足以 保持 在 空气 中 的 悬浮 状态 。 能 够 吸入 呼吸 道 
的 颖 粒 大 小 在 0.01 一 10pm 之 间 。 气 溶胶 颗粒 是 环境 空气 
中 包括 微生物 在 内 的 有 害 物质 存在 的 形式 或 载体 。 呼 吸 道 
清除 气 溶胶 颗粒 首先 依赖 物理 性 作用 。90% 10um 大 小 的 
颗粒 和 75%% 5pm 大 小 的 颗粒 随 吸 入 气流 黏附 于 生 中 隔 和 
大 面积 的 易 甲 黏膜 上 ,其 余 多 因 气 流 经 过 上 呼吸 道 时 形成 
涡流 导致 颗粒 相互 碰撞 而 沉积 。 为 数 不 多 的 二 5pm 的 颗 
突 和 第 1 一 2 级 支气管 分 又 处 
二 5pm 的 颗粒 ,尤其 是 PM2.5 易 进 入 周围 气 
流 减 慢 并 形成 层 流 ,颗粒 因 重 力 沉 降 作 用 而 沉积 
膜 表 面 , 借 符 液 纤毛 系统 而 排出 。 支 气管 外 
的 黏液 腺 和 杯 状 细胞 分 泌 黏 液 10 一 100ml/d, 宜 盖 于 夭 膜 
表面 形成 两 毯 。 浅 层 为 黏稠 的 凝 胶 层 ,能 够 吸附 颗 
粒 。 深 层 为 稀薄 的 溶胶 
500 次 /分 的 速度 协调 























粒 进 入 下 呼吸 道 时 在 气管 
碰撞 沉积 。 























六 





陷 如 原 发 性 
生 旦 吸 道 感 
体 分 子 
胞 在 上 蜂 清 | 除 
流 快 会 增加 颗粒 
吸 气 则 使 其 在 肺泡 沉 


扩张 。 颗粒 过 0. lym 者 受气 
:布朗 运动 弥散 至 肺泡 ,进而 被 师 泡 巨 鸣 细 
;或 气体 吸入 受 呼吸 形式 的 影 














积 最 多 。 吸烟、 有 一 物质 ( 如 二 氧化 







令 . 二 氢化 氮 ) 和 痰 液 笑 短 . 均 可 抑制 纤毛 正常 活动 。 人 体 
呼吸 道 清除 功能 极为 有 效 . 一 个 煤 人 矿工 人 毕生 吸入 煤 企 约 


6kg; 但 户 检测 定 只 有 60 一 80g 遗留 在 证 内 。 

有 有 十 气体 对 呼吸 道 的 损害 程度 .主要 依据 其 PM2.5 成 
分 而 定 。PM2. 5 不 是 单一 的 大 气 污染 物 ` 其 成 分 源 
不 同 ,以 及 不 同 地 点 、 不 同 季 节 所 吸附 的 其 他 有 喜 丰 
不 同 曾 噶 。 陈 自身 成 分 外 .其 表面 还 吸附 许多 其 他 有 毒物 
质 .包括 无 机 物 C、S, 各 种 过 渡 金 属 Fe、Mn、Ni 等 .有 机 物 
如 各 种 微生物 和 人 碳 氨 化 合 物 多 环 ' 
hydrocarbons,PAED 类 致癌 物质 等 , 它 介 
:物质 风险 评估 认为 细 颗 
i 物 ) 其 他 疾病 风 

2. 吞噬 细胞 防御 突 做 物理 防御 而 进入 下 
肺泡 的 有 害 颗 料 将 为 在 阶 细 胞 在 此 各 灾 活 
哇 鹃 系统 中 的 在 哆 细胞 主要 为 多 核 粒 细 的 
腌 :它们 虑 呈正 竺 异性 防御 蕊 能 , 广 在 直 特 噶 竹 防 箱 与 特异 















(polycyclic 





其 问 构 成 
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性 免疫 防御 之 间 起 桥梁 作用 。 

(1) 多 核 粒 细胞 :正常 情况 下 . 气 道 和 肺泡 仅 有 少数 多 
核 粒 细 胞 ,主要 来 源 于 肺 血 管 床 内 附 壁 粒 细胞 的 非 定 向 移 
行 ,或 者 由 气 道内 的 趋 化 物质 吸引 而 来 。 当 呼吸 系统 遭受 
刺激 时 大 量 粒 细胞 迅速 内 流 , 并 发 生 局 部 甘 焦 ,进而 吞噬 和 
灭 活 入 侵 物 。 这 一 过 程 的 发 后首 先 依赖 于 趋 化 物质 存在 ， 
包括 细菌 胞 壁 物质 (如 FMLP) 和 微生物 激活 补体 劳 路 释放 
C5a。 当 然 ,一 旦 巨 吹 细胞 被 激活 或 免疫 反应 启动 则 将 导 
致 更 多 的 趋 化 因子 产生 和 参与 。 粒 细胞 自 血管 腔 经 肺 间 质 
移 圣 肺泡 腔 或 气 道 涉及 黏附 分 子 等 一 系列 复杂 机 制 。 粒 细 
胞 乔 噬 功能 受 免疫 球 蛋 白 的 调理 而 加 强 ,其 杀菌 作用 借 氧 
依赖 性 和 非 氧 依赖 性 两 种 机 制 完成 ,前 者 又 分 髓 过 氧化 物 
酶 介 导 和 非 押 过 氧化 物 栈 介 导 。 

(2) 肺泡 巨 喉 细 胞 : 源 于 骨 艇 ,而 直接 补充 主要 来 自 血 
液 中 单 核 细胞 ,少数 来 自 肺 间 质 巨 咽 细胞 。 肺 泡 蕊 哄 细 胞 
尚 可 以 在 肺 内 局 部 复制 和 更 新 ,在 吸烟 或 其 他 炎症 刺激 下 
其 复制 能 力 有 时 可 以 提高 4 一 15 倍 。 在 肺泡 内 , 巨 叭 细胞 
或 笑 附 于 及 泡 壁 ,或 浸润 于 表面 活性 物质 及 其 他 肺泡 液 中 。 
游 走 性 肺泡 巨星 细 胞 可 移行 至 传导 性 气 道 , 其 中 少数 附着 
于 支气管 上 皮 , 大 多 数 负责 看 蜂 颗粒 的 肺泡 巨 唆 细胞 在 气 
道内 随 黏液 纤毛 运输 系统 排出 体外 ,此 外 亦 可 穿 透 上 皮 屏 








































陆 , 进 入 区 域 性 淋巴 结 ,最 终 被 消除。 健康 人 肺泡 巨 电 细胞 
鼎 灾 < 


泡 灌 洗 液 CBALEF) 细 胞 总 数 的 85 中 以 上 。 应 用 
所 蛋白 梯度 或 Percoll 密度 梯度 法 可 以 分 离 出 至 少 3 种 不 
同 密度 的 肺泡 巨 晓 细胞 。 随 着 密度 增加 ,细胞 形态 上 表现 
为 核 浆 比例 增高 ,细胞 变 小 ,非特 异性 本 酶 染色 增 浓 ,过 气 
化 酶 着 色 细 胞 比例 上 升 ,在 功能 上 细胞 运动 能 力 提高 , 受 刺 
激 后 超 氧 阴离子 和 1-1 等 释放 增加 。 这 种 不 均一 性 可 能 
代表 了 分 化 成 热 阶段 的 不 同 。 肺 泡 瑟 星 细胞 是 下 呼吸 道 的 
报 重 要 防线 ,被 激活 后 其 春 噬 和 杀 贡 活力 显著 增强 。 巨 噬 
细胞 的 看 蜂 过 程 与 多 核 粒 细胞 相似 ,但 与 粒 细胞 不 同 ,缺少 
徊 过 氧化 物 酶 . 乳 铁 蛋 自 、 中 性 料 细 胞 蛋白酶 .杀菌 性 / 通 
性 增强 储 自 和 组 织 佛 自 琵 G。 肺泡 巨 哗 细 胞 对 某 些 专 性 或 
所作 细胞 内 病原 体 如 分 校 杆菌 春 只 后 的 杀菌 作用 省 
与 。 肺 泡 扎 只 细胞 不 仪 是 非特 噶 性 
“有 北星 抗原 以 及 作为 效应 细胞 的 重要 功 
能 ,分 泌 60 多 种 炎症 免疫 活性 物质 。 
粒 细 胞 :具备 春 只 抗原 -抗体 复合 物 的 能 
时 其 涌 集 可 能 与 春 叭 及 过 做 有 关 。】 
安 疡 物 , 如 颁 性 售后 , 嘲 酸 性 粒 细胞 阳离子 从 和 掉 和 过 
特别 具有 损伤 作用 。 
3. 免疫 防御 
(1) 呼吸 系统 免疫 反应 的 结构 基础 :在 呼吸 道 各 级 水 
于 -从 开明 部 和 传 蝇 性 气 道 笑 腊 下 直至 肺 间 质 和 肺泡 均 分 
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全 淋巴 结 :位 于 近 肺 门 绞 大 支气管 处 .充满 抗原 
外 胞 及 搞 原 友 庶 性 工 和 和 旦 细胞 ;多 淋巴 样 小 结 : 淋 











巴 样 集合 体 。 传 导 性 气 道 黏 膜 加 有 层 的 淋巴 细胞 在 某 些 部 
位 可 以 选择 性 成 淋巴 述 泡 ,在 大 支气管 分 又 处 则 形成 
含 1 一 2 个 孤立 性 淋巴 小 结 的 淋巴 样 集合 体 . 称 支气管 相关 
淋巴 样 组 织 (bronchus associated lymphoid tissue, BALT)， 
其 表面 覆盖 单 层 淋巴 上 皮 细 胞 , 胞 桨 内 存在 供 选 择 性 转运 
抗原 分 子 的 质 膜 空 泡 , 而 且 由 于 缺少 纤毛 ， 作用 削弱 、 
有 利于 气流 中 颗粒 与 上 皮 的 接触 ,便于 抗原 捕获 。 外 肺 间 
质 和 肺泡 腔 内 淋巴 细胞 或 细胞 小 从 。 呼 吸 道 淋巴 组 织 分 布 
的 一 般 规 律 是 愈 向 周围 部 分 ,淋巴 结构 的 器 官 化 程度 愈 低 。 
(2) 呼吸 道 的 抗原 摄取 :在 气 道 ,沉积 于 黏膜 表面 的 搞 
原 物质 大 多 被 清除 ,只 有 穿 透 防御 屏障 到 达 反 应 性 淋巴 组 
织 的 抗原 才能 激 起 免疫 反应 。 病 毒 感染 ` 炎 症 和 肿瘤 等 破 
二 黏膜 屏障 的 完整 性 ,能 促进 抗原 人 侵 。 黏 膜 表 面 抗原 的 
命运 还 取决 于 它 对 降解 酶 的 抵抗 力 。 抗 原 为 抗原 北 旦 细胞 
县 到 后 经 引流 淋巴 管 到 达 区 域 性 淋巴 结 .或 经 血 流 分 布 于 
全 身 , 最 终 免疫 反应 的 定位 取决 于 何 种 途径 和 结果 占 优势 。 
蚊 原 被 肺泡 巨 哄 细胞 知 哄 后 到 达 肺 门 淋巴 
;可 溶性 抗原 则 直接 吸收 至 血 流 和 扩散 到 全 身 淋巴 组 织 。 
最 后 ,抗原 可 被 储存 于 间 质 腔 中 的 吞 喉 细 胞 或 树 突 状 细胞 
拦 隔 于 局 部 。 
4. 呼吸 道 免 疫 反应 的 表达 
(1) 气 道 : 黏 异 表面 的 分 泌 性 抗体 是 
的 免疫 特征 。 由 于 研究 取材 困难 ,目前 所 知 其 少 。 在 气 
道 分 沁 物 中 各 弄 lg 均 能 测 得 ,但 以 IgA 为 主 ,其 浓度 超过 
血清 。 从 上 气 道 至 周 道 IgA 逐渐 减少 ,而 IgG 赵 于 增 
高 。IgA、lgM 和 IgE 主要 由 黏 戏 下 反应 性 B 淋巴 细胞 产 
生 ,IgG 大 多 自 循环 血 弥散 而 来 。IgA 的 功能 六 
病毒 ,而 调理 素 和 补体 激活 剂 的 作用 其 少 ,IgG 和 IgM 是 呼 
吸 道 最 主要 防御 成 分 ,前 者 是 最 有 效 的 调理 素 抗 体 。 
(2) 肺 实质 :由 肺泡 进入 肺 间 质 的 抗原 被 输送 
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生气 道 最 主 
























网 内 


















区 域 性 淋 巴 组 织 , 抗 诛 递 旺 细 胞 激活 淋巴 结 内 
BB 和 全 淋巴 细胞 。 倘 车 肺 内 抗原 或 重新 报 入, 全 
介质 或 自发 机 制 , 激 活 的 淋巴 细胞 经 传 出 淋巴 答 或 血液 特 








环 被 鹃 引 至 肺 内 抗 ! 人 
细胞 和 CD8" 细胞 , 肺 免疫 反应 随 之 发 生 , 下 存留 在 须 内 的 
抗原 仍 可 刺激 淋巴 细胞 局 部 增殖 。 在 原先 致 伍 的 机 体 .一 
各 抗原 进入 ,记忆 细胞 可 以 立即 诱导 肺 免 痉 反 应 。 吓 泡 和 
入 间 质 抗体 由 肺 内 激活 的 避 细 胞 产生 , 亦 有 部 分 米 自 血 

。 激 活 的 CDL 和 CD8- 淋 巴 细胞 则 介 导 细胞 免疫 .分 别 

参与 迟 发 型 超 做 反应 和 细胞 毒 反应 。 

特异 性 体液 免疫 的 防御 作用 包括 :增强 在 叭 作 用 ee 沪 
示 菌 活性 ,中 每 微生物 生长 与 藻 附 引 体 海 
作 和 览 集 ; & 。 细胞 免疫 的 作用 有 : 深 和 
染 细 胞 和 肿瘤 细胞 .激活 肺泡 巨 嗓 mi :细胞 内 杀 闭 
和 细胞 溶解 作用 . 晕 多 :用 形成 ， 
适度 免疫 反应 是 ioe 
机 制 . 但 最 常 免疫 反应 则 引起 肺 免疫 损伤 。 睫 泡 坏 境内 让 


外 













































至 的 巨 凤 细 胞 和 了 淋巴 细胞 通过 自分 泌 或 劳 分 泌 作 用 分 


这 的 细胞 因子 ,以 及 肺 ; 





面 活性 物质 能 够 抑制 免疫 的 激 


活 与 增殖 ,从 而 为 免疫 平衡 调节 提供 了 基础 。 


5. 炎症 免疫 机 制 失衡 


对 宿主 有 利 ,而 失控 和 过 激 反应 则 导致 肺 损伤 。 关 于 免疫 | 
反应 过 激 和 歧 向 请 参考 第 二 十 一 


炎症 和 及 损伤 。 


以 中 性 粒 细 胞 反应 为 代表 的 炎症 反应 释放 多 种 代 ; 
物 、 酶 类 和 介质 等 许多 炎症 因子 ,进而 造成 






有 控 和 适度 的 免疫 炎症 反应 








元 .这 里 简 述 





篇 免疫 性 疾 








炎症 因子 包括 :@ 反 应 性 氧 代谢 产物 ,如 超 氧 阴离子 .过 所 





化 氨 ,. 单 态 氧 . 羟 基 、 次 氛 








本 E 要 有 血小板 活化 因子 、 





京 酶 胶原 本 ,神经 氮 酸 酶 .肝素 
阴离子 蛋白 , 即 防御 素 、 阴 离子 抗 人 











亿 酶 类 .主要 有 弹性 蛋白 妇 
、 售 过 和 乌 化 4 
E 物 蛋白 ;@ 促 炎 介 


























等 ) . 趋 化 因子 (IL-8 等 ) 。 
为 使 炎症 有 利于 
遗留 显著 症 痕 ,期 望 炎 





T 








双 


程 中 处 于 非 分 泌 状 态 ;@2 
部 的 和 高 度 受 控 的 
中 颗 覆 


行 迅速 中 止 ,血管 外 的 中 性 








粒 细胞 在 桔 唆 和 消 





白细胞 三 烯 、 细 胞 因子 (如 IL-1 


致 病因 子 .又 不 招致 组 织 损 伤 或 
程 限制 在 一 定 水 平 ,避免 过 剧 ， 
须 :5 中 性 粒 细胞 移行 迅速 , 它 和 内 皮 细 胞 /上 皮 细 胞 
之 间 的 接触 时 间 最 短 , 以 便 有 可 能 使 中 性 








细胞 在 这 个 过 
胞 移行 所 必需 的 基质 降解 是 局 
过 程 
胞 移 


2 
Li 






放 最 少 : 轩 中 | 
i 


除 ;@ 对 上 皮 和 内 皮 细 胞 的 局 部 损伤 最 轻 . 并 迅速 修复 ; 
hE 化 。 在 这 样 







Een 使 平 衡 向 兰 组 织 损 们 


伤 , 导 织 损伤 一 炎症 持 
最 先 受 累 严重 的 肺 损伤 救治 困难 








统 中 上 述 为 保持 有 益 作用 的 任何 一 点 不 








务 方 面 倾斜 ， 





et 


官 功能 误 问 , 向。 即使 有 益 的 利 自 限 性 的 类 半 其 


内 皮 和 上 皮 细胞 均 有 不 同 程度 的 损伤 。 
伤 的 机 
粒 细胞 介 导 内 皮 损 伤 的 体外 实 . 
型 部 表明 ,损伤 的 发 生涯 要 引爆 谭 和 激活 剂 的 综合 作用 .a 
细胞 与 * 革 "细胞 之 间 紧 密 

茜 附 分 子 可 以 介 导 这 一 过 程 ， 


中 性 粒 细 胞 引起 组 织 接 





时 害 要 中 性 粒 


密切 和 延长 活性 分 泌 中 
进 和 加 重 损伤 。 在 紧 





以 形成 专门 区 成 、 在 该 区 域 .组 织 毒 性 物质 i 很 六、 明 





相对 访 的 抽 币 剂 或 湾 除 测 生 








4 不 完全 清楚 。 中 必 
及 急性 师 损 伤 的 实 











| 开 作 用 。 








减少 中 性 粒 纪 
细胞 与 细胞 的 接 
临 与 内 皮 细 胸 之 问 的 接 
的 细胞 内 , 微 环 卉 中 






I 














了 别 是 高 分 子 各 省 被 之 出 。IN 








此 ,在 细胞 与 细胞 接触 的 有 限 区 域内 ,损伤 能 放 吕 知 吕 强 ， 


而 损伤 性 中 性 
性 粒 细 胞 表面 
种 损伤 性 
地 位 。 普 i 
的 组 织 损 伤 中 起 着 刘 








基带 认为 中 性 粒 














A 
,区 述 很 难 确 洪 哇 

i 伤 中 居于 中 A 主导 
在 中 性 闵 组 胸 介 导 





S i 用 。 除 弹 万 重 自 外 . 它 尚 能 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


消化 多 种 蛋白 ,其 本 身 还 是 一 种 
体 已 证 明 经 
损伤 o 








性 关 方 


示 粒 细胞 凋 亡 提供 一 





如 何 使 炎症 控制 在 适当 水 平和 避免 组 织 
注 的 焦点 。 在 实验 性 细菌 性 肺炎 、 新 生 儿 急性 肺 损伤 和 急 
中 观察 到 中 性 粒 细胞 凋 亡 。 另 一 些 人 研究 进一步 提 
种 限制 损伤 的 清除 机 制 ,可 以 促进 炎 


高 活性 的 阳离子 物质 ,在 活 
经 酶 活性 或 其 他 机 制 可 引起 细胞 毒性 作用 和 






损伤 是 人 们 关 


证 消散 而 避免 炎症 的 持续 存在 。 在 凋 亡 中 可 见 中 性 粒 细胞 





的 若干 功能 显著 降低 , 包 
泌 作 用 。 
纤维 绢 





分 子 CD36 和 os B; 整合 素 。 


趋 化 . 超 氧 阴离子 和 颗粒 酶 的 分 
凋 亡 的 中 性 粒 细胞 主要 被 巨 鸣 细胞 ,可 能 尚 有 成 
胞 ( 半 职 业 性 吞噬 细胞 ) 所 吞噬 和 清除 。 巨 噬 细 胞 识 
别 和 吞食 凋 亡 中 性 粒 细 胞 是 特异 性 的 ,涉及 
调 亡 的 中 性 粒 细胞 仍 保留 完 


巨 噬 细 移 表 面 


整 , 其 颗粒 酶 和 其 他 胞 内 产物 不 会 汗 出 , 巨 噬 细 胞 甜食 凋 亡 








粒 细 胞 的 过 程 中 
LPS、C5a 和 
胞 内 机 制 尚 不 清楚 
种 肿瘤 








也 不 释放 炎症 介质 。 多 种 炎 
GM-CSF 等 抑制 中 性 粒 细胞 
.可 能 涉及 第 二 
i 基因 如 cmyc、eras、bel2 和 P53。 
胞 凋 亡 的 调控 仍 不 清楚 。 在 分 子 水 了 





炎症 介质 如 
1 凋 亡 。 油 亡 的 细 
信和 号 系统 包括 Ca*~ 









其 调控 将 有 助 于 控制 肺 部 炎症 反应 在 适度 水 平 ， 从 而 避免 





组 织 损伤 。 
(二 ) 呼吸 系统 的 呼吸 功能 

即 外 呼吸 ,在 循环 
送 到 组 织 是 肺 的 最 重 


理 的 任何 环节 后 均 可 导致 呼吸 
功能 及 其 障碍 ”。 









ntti 


(一 ) 咳嗽 ” 急 拆 
支气管 炎 咳 喇 多 在 秋冬 寒冷 
脓肿 和 支气管 扩张 等 咳 居多 在 
剧 。 肺 瘤 初期 为 干咳 
调 、 fl 1 塞 性 咳嗽 。 

(二 ) 咳 痰 ” 痰 世 
能 的 病 原 体 极 有 帮助 。 风 
` 畅 所 敏 ， 





热 ， ci 元 管 引 流 


) 咯血 虽然 咯血 多 数 为 呼吸 系统 疾病 ， 


及 心 本 1 和 系 统 、 血液 病 和 其他 全 喘 性 疾病 
二 多 在 300 


痰 2 各 





可 引 i 


































统 配 合 Te . 












) 一 600ml724h 以 上 。 支气管 


《 符 动 有 病变 





5 只 而 。 





内 外 环境 间 的 气体 交换 
二 氧化 碳 并 将 氧气 
呼吸 生 





该 、 师 


有 塞 支 








插 血 马 
和 上 师 结 核 人 
咯血 量 多 ,可 引起 气 








省 上 天 有 息 ;威胁 患者 生命 

(四 ) 呼吸 困难 1 Ws pe 他 大 
世人 气胸 和 胸腔 程 深 f 管 
炎 .(()PD 大 4 ' 共 至 ge 中 下 出现 呼吸 轩 难 





雄 虹 现 为 反复 发 作 性 呼吸 困 难 .人 们 只 鸣 音 
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按 呼吸 时 






相 可 将 呼吸 困难 分 为 吸 气 性 、 号 性 和 混合 性 三 种 。 哈 头 
水 肿 、 喉 部 和 气 道 炎 证 肿瘤 或 异物 引起 的 上 气 道 狭 窗 , 表 
现 为 吸 气 性 呼吸 困难 :并 伴 喘 鸣 。 慢 性 支气管 炎 `COPD 和 
支气管 哮喘 , 呈 呼 气 性 呼吸 困难 。 虹 疾患 呼吸 深 缓 ， 
限制 性 肺 疾患 如 间 质 性 肺 纤维 化 呼吸 浅 速 。 

(五 ) 胸痛 胸壁 包括 软组织 及 肋骨 的 疼痛 属 浅 部 疼 
痛 , 见 于 胸 廊 创伤 .肋骨 骨折 、 肋 软骨 炎 、 带 状 疤 疹 、 干 性 
胸膜 炎 等 。 急 性 支气管 炎 、 心 绞 痛 、 纵 隔 炎 、 食 管 疾病 和 
引起 者 均 属 深部 疼痛 。 胸 痛 的 临床 意义 有 时 不 易 确定 ， 
有 时 提示 疾病 严重 ,如 肺癌 转移 至 肋骨 , 旦 持续 性 刀 制 样 
疼痛 。 









【呼吸 系统 疾病 主要 诊断 方法 】 

(一 ) 肺 功能 检查 ”常规 肺 功能 、 小 气 道 功能 , 气 道 反 
应 性 ,呼吸 动力 学 检查 ,特别 是 呼吸 肌 功 能 测定 、 动 脉 血气 
分 析 、 运 动 负 荷 试验 ,以 及 呼吸 中 枢 反 应 性 测定 等 已 经 在 临 
床 逐 渐 应 用 。 由 于 电子 计 积 机 机 处 宕 较 苹 的 应 用 特别 是 
物 联网 医学 的 兴起 ,将 会 为 忆 性 气 道 疾病 管理 ,以 及 呼吸 误 
竭 和 呼吸 容 迫 综合 征 的 诊断 、 if 测 ,疗效 考核 发 挥 更 加 
重要 的 作用 。 

(二 ) 影像 学 检查 

1 胸部 X 线 检查 ”包括 透视 常规 摄影 (后 前 位 、 侧 位 
和 各 种 特殊 位 置 )、 高 千 伏 摄影 . 休 层 摄影 .造影 (支气管 、 血 
管 \ 淋 巴 管 ), 以 及 介入 放 其 应 用 等 。 阅 读 胸 片 应 就 
大 变 定 位 、 范围 或 数量 、 形 有 密度 .边缘 ,以 及 
伴随 改变 仔细 人 研究 , 推 : 让 ,从 而 作出 影像 学 诊 
断 。 常 规 胸 片 虽 受 影像 重 关 2 不 高 等 限制 ,不 能 发 
现 某 些 细微 病变 或 隐 在 床 大 多 数 呼 
ash 





















血管 造影 结合 介入 放射 学 技术 不 仅 用 

诊断 如 隐 源 性 大 咯血 ,而 且 可 用 于 治疗 (灌注 药物 治疗 

Eire 腔 内 成 形 等 )。 
2 胸部 CT 检查 ”对 肺 部 疾病 的 诊断 和 鉴 史 

越 来 越 重要 的 作用 。 与 常 规 X 线 相 比 ,其 可 更 敏感 地 发 现 

和 变 纵隔 、\ 胸 膜 和 隐藏 区 碟 病 变 ,对 隐 攻 性 肺 冶 

站 期 尤 具 价值 。 全 表明 ,CT 筛 查 降低 

= 率 。 高 分 状 CT 有 助 于 肺 间 质 六 

开 肺 血管 造影 (CTPA) 偿 


诊断 发 挥 























变种 支气管 
还 有 助 于 








及 栓塞 的 诊断 。 

3. 胸部 磁 共 振 成 像 (MRI) 
鸭 率 ,如 脂肪 证 纪 弘 ! 及 其 病变 
不 同 信号 强度 拓 ks 


MRI 具有 良好 的 划 
血液 .肌肉 、 纤 红 
胸壁 病变 的 诊断 有 其 独特 优 
村 主要 限于 血管 ,锁骨 上 


















身 的 核 索 检 查 技术 有 及 
阳性 显 像 和 断层 显 像 。 

诊断 价值 .对 弥漫 
稍 佑 价 亦 有 很 高 





4. 胸部 核 素 检查 ”用 于 肺 
人 和 像 .通气 显 像 以 人 a 证 让 



















的 参考 价值 。 正 电子 发 射 计算 机 断层 扫描 (PET) ,特别 是 
其 延迟 显 像 对 于 肺癌 的 诊断 和 鉴别 诊断 以 及 分 期 也 发 挥 越 
来 越 重 要 的 作用 。 自 2005 年 以 来 又 发 展 了 用 于 肺 上 皮 通 
透 性 测定 .呼吸道 籍 膜 纤毛 清除 功能 测定 等 技术 ,为 呼吸 系 
统 功能 和 病理 生理 研究 提供 了 手段 。 

5. 胸部 超声 检查 ”对 于 胸腔 积 液 的 诊断 和 定位 ,以 及 

近 胸 壁 的 胸膜 肿瘤 、 纵 隐 肿 瘤 ( 含 伙 肿 ) 的 定位 穿刺 有 指 

导 意 义 , 也 用 于 肺动脉 高 压 的 无 创 评估 。 

(三 ) 微生物 学 检查 痰 标本 应 经 细胞 学 筛选 挑选 
格 标 本 ( 涂 片 镜 检 鳞 状 上 皮 细 胞 过 10 个 低 信 视野 或 白 细 
胞 二 25 个 / 低 们 视野) 接种 ,或 经 洗 洪 、 定 基 培 养 等 技术 处 














理 , 以 减少 污染 或 避免 结果 解释 上 的 困扰 。 经 气管 吸引 
(transtracheal aspiration,TTA) ,经 纤 支 镜 应 用 防 污 染 样本 


毛 刷 (protected specimens brush. PSB)、 支 气管 肺泡 灌 洗 
(broncho alveolar lavage, BAL) 直接 采集 下 呼吸 道 标 本 , 特 
别 是 后 两 者 ,近年 来 在 有 指 征 忠 者 中 被 积极 提倡 。 应 当 指 
出 ,血液 和 胸 液 是 容易 获得 的 无 污染 标本 ,应 
外 , 震 要 强调 应 在 抗生素 使 用 前 先 留 到 标本 .并 尽快 送 实验 
室 并 及 时 处 理 。 用 怀疑 特殊 病原 体感 染 时 尚 需 采 取 相 
应 的 检测 技术 。 

四 ) 细胞 学 检查 “ 痰 和 胸 液 细 胞 学 检查 是 肺 还 
性 胸腔 积 液 患 者 的 常规 检查 ,阳性 率 与 标本 质量 有 关 , 应 告 
引出 乔 匀 隐 次 汪 及 并 nec ash 制备 涂 片 。 在 
慢性 气 道 疾 病 患 险 查 对 临床 状态 的 估价 极 有 帮 
功 , 如 慢性 支气管 炎 或 染 时 不 仅见 到 细菌 ,而且 
炎症 细胞 总 数 、 中 性 率 增加 ,组 织 细胞 和 支 气 
管 上 皮 细 胞 与 细胞 总 数 比 率 通 常 降低 ;如 果 见 有 细菌. 但 上 
述 细胞 数量 和 比率 无 改变 , 则 届 细 茵 定植 ;病毒 ER 
性 粒 细 胞 增加 外 ,支气管 上 皮 细 胞 数量 和 比 
定 状态 哮 喘 患 者 站 中 各 类 细胞 通常 无 改变 ,而 过 敏 原 暴 嘱 
至 急性 发 作 时 嗜 酸性 粒 细胞 及 支气管 上 皮 细胞 数量 和 比率 
旬 见 增加 。 

(五 ) 内 镜 、 活 组 织 检查 和 支气管 肺泡 灌 洗 

. 内 镜 ”四 纤维 光束 支气管 镜 ( 纤 支 镜 ): 已 不 再 腿 
于 对 肺癌 的 诊断 ,在 肺 部 感染 、 蜗 不 张 、 弥 漫 性 肺 疾 
及 呼吸 急诊 中 也 得 到 广泛 应 用 。20 世纪 80 年 代 中 期 以 
来 尚 有 超 细 ( 外 径 1.8mm 和 2.2mmy) 纤 支 镜 可 伸 至 第 7=- 
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商 等 








10 级 支气管 ,对 发 现 和 观察 小 气 道 病变 颇 有 帮助 。 附 加 
的 成 像 装 泗 和 功能 ,使 信息 更 便于 分 析 和 交流 。 纤 支 锐 





支气管 镜 
和 苛 腊 中 很 小 区 
区 域 籍 膜 的 
灶 ( 发 育 异 常 ) 或 早期 恶变 ( 原 
管内 超声 (EBUS) :EBUS 将 支 气 
,可 以 弥补 肉眼 的 不 是 , 提 部 外 
答 的 阳性 率 , 提 高 对 
提高 吐 期 多 气管 内 肿 浪 ( 廊 





治疗 性 应 用 也 日 益 增 加 。@ 
(AFB); 实 Lo 区 检测 出 气管 支 气 
域 的 荧光 变化 。 
活检 可 a A 
位 瘤 ) 的 检 出 率 
管 锁 和 超声 
周 扳 立 肺 结 节 活 
准确 度 . 




















纵隔 淋巴 结 分 期 的 





第 一 章 总 论 


指导 局 部 涌 疗 。 加 胸腔 镜 : 对 原因 不 明 的 胸膜 疾病 ( 特 刘 
sc 脐 员 ,纵隔 ,心包 和 肺 浅 表 病 变 诊断 很 有 帮 

助 。 亦 可 条 以 胸 蛮 村 过 术 和 四 连带 约 断 林 沿 疗 恶性 胸 有 
积 液 和 闫 固 性 气胸。 近年 来 尚 有 治疗 手术 用 胸腔 镜 , 可 | 
行 肺叶 切除 等 手术 ,大 大 减少 了 剖 胸 创伤 。 加 纵隔 镜 :i 

















用 了 





纵隔 肿块 .特别 是 诊断 不 明 


的 纵隔 淋巴 结 肿 大 的 诊 一 


断 , 对 肺癌 分 期 亦 有 帮助 。 
2. 活 组 织 检查 ”外 经 内 镜 活检 :最 常用 .也 是 内 镜 检 
查 的 必 备 操作 项 目 。 四 经 皮 穿 刺 肺 活检 和 胸膜 活检 : 须 在 





X 线 .CT 或 B 超 引导 下 进行 。 细 针 穿 刺 吸 引 , 适 用 于 可 疑 
肺 部 肿 痛 的 诊断 采用 切割 条， 以 取得 较 多 组 织 做 组 织 病 











理学 检查 ,能 提 
在 胸腔 抽 液 时 进行 .阳性 ; 
对 于 指 征 较 强 、 经 其 他 检查 手段 
经 胸腔 镜 或 小 切口 剂 胸 活 
3, 支气管 肺泡 灌 洗 (BAL) ”为 不 少 肺 部 疾病 ,特别 是 
弥漫 性 肺 疾病 的 病因 发 病 机 制 的 研究 以 及 临床 诊治 提供 
了 手段 。 日 前 操作 方法 也 渐 趋 标准 化 。 非 吸烟 健康 人 支 气 
管 肺泡 灌 洗 液 CBALF)? 细 胞 总 数 为 15X 10' ,肺泡 巨 蜂 细胞 
过 85 兴 ,淋巴 细胞 7 中 一 12 冯 .中 性 粒 细胞 1 中 一 2 嗓 : 淋 巴 
细胞 亚 群 分 布 大 敏 是 CD3 占 70%.CD# 占 50 踊 .CDR8 占 
30%:NK-T 占 7 站 .CD38( 浆 细胞 ) 占 3 站 一 10 站 ,未 分 类 淋 
巴 细胞 占 5%%。 按 BALF 细胞 学 分 析 ., 弥漫 性 肺 疾病 可 分 
为 两 类 :名 以 淋巴 细胞 增 Es 结 节 病 、 外 源 性 过 敏 性 
泡 炎 、 钙 肺 、. 胶 原 性 肺病 Ji 
胞 增高 为 主 : 特 发 
着 病 ( 石 槐 肺 ) 和 急性 呼吸 
分 如 免疫 必 奈 蛋 白 (IR)、 各 类 介 质 、 蛋 
究 .临床 病变 活动 性 评价 和 指导 治疗 


胸膜 活检 多 采用 Abrams 针 
笃 验 有 关 。 i 
E 确 诊 的 患者 值得 提 

舌 检 创伤 其 少 ， 取得 组 织 块 较 Wb : 诊 


































治疗 性 BAL 对 于 肺泡 蛋白 沉着 证 疗效 肯定 , 某 些 其 
亦 被 试用 . 尚 待 确切 评价 。 





指导 肺 次 的 治疗 . 邯 靶 癌 治 疗 。 
来 可 能 ti 病原 微生物 的 快速 诊 
化 治疗 o 


Ey ai 







随 辣 技术 的 进步 .将 
斯 和 其 他 疾病 的 个 体 








疗 方法 】 

扎 性 低 乌 血 症 性 缺 气 ; 各 类 
、 氧 血 证 。 蕴 
的 气 合 水 平 
venturi | 六 
攻 《Pa()， 大 划 | 





各 应 采用 控制 气 疗 
低 流 其 具 改 氧 以 使 动脉 血气 分 旧 
50mmHg 或 略 高 .而 洲 免 二 氧化 碳 分 太 (CPCO,) 升 高 。 保持 
pH 不 低 于 7.25 如 果 提 高 吸 气 浓度 PaO 


个 能 达到 
50mmHg 或 所 期 望 水 平 .或 者 Pa 天 高 后 。 可 


伴随 Co 江 


1677 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


和 pH 降低 到 不 能 接受 的 水 平 : 则 需要 改 用 机 械 通 气 。 
@ 慢 性 低 氧 血 症 性 缺 氧 :COPD、 中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 等 慢 
a a a 全 全 呈 性 
气 : 心 功能 不 全 、 循 环 功能 不 全 时 氧 疗 有 帮助 。 
4 nin 9 C ld 





















后 和 减少 





氧 :理论 上 高 浓度 氧 疗 可 能 提高 PaO;, 改 
的 摄取 和 激活 失 活 的 细胞 呼吸 酶 ,但 实际 效果 很 难 确定 。 
名 其 他 : tyrant ier tne 
亦 有 助 于 纵隔 气 肿 的 吸收 。 也 常常 是 转 术 期 治疗 的 综 
合 措施 之 一 , 术 后 轻 度 低 di 常见 ,应 予 监测 和 合理 氧 
疗 ;大 系列 (1500 例 ) 研 究 报 道 表 明 , 术 中 和 术 后 2 小 时 吸 
入 80 兴 氧气 与 吸入 30 中 氧气 比较 ,伤口 感染 率 从 11% 降 
至 5 外 ,有 待 进 一 步 积 累 经 验 。 供 氧 储 备 有 压缩 氧 
和 和 氧 浓 集 器 ( 制 毛 机 )。 家 庭 LTOT 以 氧 浓 集 器 最 为 方便 ， 
但 小 瓶 压 缩 氧 和 液态 氧 装置 方便 患者 挫 氧 户外 活动 .可 进 
一 步 改 善 生活 质量 。 

(二 ) 机 械 通 气 ” 见 本 篇 第 二 十 章 “ 机 械 通 气 的 应 用 ”。 

(三 ) 吸入 治疗 ”分 为 湿 化 (humidification) 和 筋 化 
(aerosolization) 吸 入 两 种 ,前 者 是 通过 湿 化 装置 ( 效 泡 式 湿 
ds 加 热 湿 化 器 、 和 ee 












3 、 笑 i 剂 和 抗 生 
生 pee Pe 疗 目 前 得 到 认可 的 是 















EE 吸入 
友人 他 胀 渗 疗 和 预防 卡 氏 肺 抱 子 菌 肺炎 以 4 届 治 
,可 以 试用 的 是 吸入 多 忒 苗条 素 


- 肺 铜 绿 假 单 胞 茵 
染 有 待 进一步 评价 ; A 
尚 存在 很 大 争议 。 但 是 吸入 抗 
微生物 药物 作为 一 种 局 部 治疗 ,容易 导 敏 耐 药 .通常 不 子 提 
个 。 吸 入 装 署 有 超声 劣化 器 、 压 力 定 世上 吸入 此 C(PMDIS) 和 
F 粉 吸入 器 (DPIS) 等 .为 改善 吸入 效能 .PMIDS 常 加 用 储 
芬 胡 (spacer)。 
(四 ) 肺 康复 治疗 运用 理疗 、 呼吸 训练 和 全 身 锻炼 、 
TOT., 合 理 用 药 、 和 营养 、 戚 灶 合 措 
和 施 ` 改 善 慢性 呼吸 系统 疾 动 耐力 和 生命 
可 能 达到 改善 生命 质量 和 奔 命 ， 
长 斯 和 碟 瑟 的 涌 疗 ， 放 果 取决 
患者 持 之 以 A 康复 治 
员 会 呼吸 敏 残 程度 分 级 .3 级 (MRC 
2 得 明显 下 
脱衣 即 感 


治疗 则 1 
呼吸 道 贫 全 










































气急 ) 很 少 获 益 。 依从 性 差 者 自然 不 能 入 选 ,有 报道 在 
126 例 适合 康复 治疗 的 COPD 患者 调查 中 ,29% 的 人 拒绝 
参加 康复 治疗 。 虽然 肺 康复 治疗 没有 绝对 禁忌 证 ,但 是 
Goldstein 等 认为 下 列 情况 应 慎重 :存在 合并 症 ;@ 继 续 
吸烟 ;@ 远 离 医院 ;@@ 存 在 语言 隔 阅 、 认 知 障 但 或 不 利 社 
会 状况 以 及 严重 臻 残 者 。 目 前 对 除 COPD 以 外 的 慢性 肺 
部 疾病 ,如 哮喘 、 神 经 肌肉 疾病 维 化 、 胸 上 腹 手 术 
和 肺 移植 术 前 和 术 后 康复 治疗 方 族 有 待 进 一 
步 评价 。 
(五 ) 肺 移植 ” 自 1981 年 世界 上 第 1 例 心肺 联合 移 
植 .1986 年 第 1 例 单 肺 移植 .1988 年 第 1 例 双 肺 移植 成 功 
以 来 , 肺 移植 已 成 为 治疗 终 末 期 肺病 的 有 效 方法 。 成 人 
肺 移植 的 适应 证 为 : 现 有 治疗 失效 , 顶 计 生存 期 不 超过 2 
年 ;年 龄 限制 在 心肺 移植 不 超过 55 岁 , 肺 移植 不 超过 60 
岁 , 单 肺 移植 不 超过 65 岁 。 禁 鼠 证 为 :合并 其 他 重要 器 官 
系统 疾病 、 急 性 肺 外 感染 、 仍 在 吸烟 ,康复 可 能 性 很 少 、 系 
统 性 骨 质朴 松 \ 明 显 的 心理 问题 .毒瘤 和 治疗 依从 性 莽 
者 。 考 虑 肺 移植 的 具体 疾病 指 征 规定 是 :@COPD:FEY， 
和 25 兴 预计 值 (不 可 道 ) 和 (或 )PaCO。 (动脉 血 二 氧化 碳 分 
压 ) 之 55mmHg, 和 (或 ) 肺 动脉 高 压 进行 性 加 重 如 肺 心病 。 
ot 性 纤维 化 和 支气管 扩张 症 , FEV 过 30% 预 计 值 或 
盟 然 FEV' 30% 但 伴 快速 进行 性 病情 恶化 ,如 住院 次 数 
增加 ,FEV 迅速 下 降 ,大 咯血 或 经 过 积极 治疗 泪 病 质 仍 在 
加 重 ;呼吸 空气 时 静 息 pe > 50mmHe， PaO: < 
55mmHg; 年 轻 女 性 ， 
可 根据 具体 情况 进行 
标 。@ 特 发 性 肺 纤维 化 , 虽 经 激 娄 或 i 制剂 治 
人 状 仍 继续 进展 , 肺 功能 不 足以 维持 ,每 隔 3 个 月 进 
行 一 次 评 佑 。@ 系 统 性 疾病 伴 肺 纤维 化 : 肺 功能 符合 肺 
移植 一 般 标准 且 系 统 性 疾病 已 经 静止 ， 辐 肺动脉 高 压 : 
经 合理 的 仑 物 (前 列 腺 来) 和 外 科 治疗 ,症状 仍然 进展 , 必 
脏 指 数 <1L/Cmin my) , 右 房 压 守 15mmHg, 平 均 肺 动脉 
让 二 55mmHg。 继 发 于 先天 性 心脏 病 的 肺动脉 高 压 (光村 
门 格 综合 征 ) 上 上 述 血 流动 力学 指标 的 意义 不 能 确定 。 关 
了 从 + 并 共 他 器 官 功能 衰竭 时 肺 与 其 他 项 官 的 联合 移植 目 
前 经 验 二 分 有 限 , 不 足以 评价 。 


【呼吸 系统 疾病 
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有 应 








































病 研 究 现状 与 展望 】 
国 呼吸 界 做 了 很 多 工作 ,但 是 距离 
先进 的 呼吸 病 防治 水 平 还 有 - 定 差 距 , 这 与 En 
重视 度 不 外 ` 够 ,医疗 资源 不 到 位 ,以 及 呼吸 专家 在 公共 卫生 中 
发 控 的 作用 不 够 有 











放 标 


桨 降 至 


CT 
从 . 夏 过 工业 及 家 用 燃料 





多 卫 生 组 织 规定 的 标准 (或 以 下 )。 对 于 SARS、 
:及 部 传染 性 疾病 ,要 按照 《中 华人 民 共 和 
国 i PO Ee 针对 传染 源 、 传 播 
E 取 管理 传染 源 . 预 防 控制 医院 
主 的 妈 合 人 本 
在 基础 研究 方面 , 先 要 做 好 接轨 国际 .再 奋起 直 筷 . 进 
而 超越 。 紧 跟 分 子 生物 学 技术 .生物 物理 学 .以 及 物 联网 医 
学 的 发 展 ,积极 培养 我 国 自己 的 领军 人 才 ,逐渐 接近 国际 先 
进 水 平 。 在 临床 治疗 上 ,由 于 呼吸 生理 和 重症 监护 医学 , 包 
括 仪器 设备 的 创新 ， 以 及 重症 监护 病房 (QICU) ) 组 织 及 管理 
系统 的 建立 ,特别 是 呼吸 支持 技术 的 发 展 与 完善 . 极 大 地 丰 
:患者 呼吸 衰竭 抢救 的 理论 与 实践 .降低 了 病死 率 。 
对 睡眠 状态 的 全 大 ,临床 生理 学 监测 和 无 创 正 压 通气 为 睡眠 
呼吸 障碍 的 诊断 和 治疗 提供 了 全面 的 技术 手段 . 但 是 目前 
还 主要 第 进口 设备 ,因此 要 加 速 缩短 5 国际 先进 水 平 的 差 
距 , 同 时 发 展 我 国 自己 的 有 独立 知识 产权 的 技术 和 设备 ;也 
要 引领 公共 卫生 ,在 防 病 方面 发 挥 更 加 重要 的 作用 。 最 终 


造就 一 批 * 国 际 大 会 有 声音 ,国际 杂志 有 影响 、 国 际 学 会 有 


























































第 二 章 


呼吸 系统 的 主要 功能 是 氧 合 血液 ,排出 血液 内 的 二 所 
化 碳 ,而 这 一 功能 的 实现 需要 完整 旦 扩张 良好 的 胸廓 、 健 全 
的 呼吸 肌 、 正 常 的 肺 组 织 及 与 之 相 匹配 的 肺 循环 \ 畅 通 的 气 
,以 及 调节 灵敏 的 呼吸 中 枢 与 神经 传导 系统 ,并 且 在 机 体 
动 时 又 可 以 迅速 动员 各 个 环节 的 潜力 ,满足 全 身 胜 器 对 





道 






氧 的 震 要 。 上 述 任何 环节 的 异常 均 可 导致 通气 和 (或 ) 换 气 
切 能 障碍 。 呼 吸 功能 测定 不 仅 是 理解 呼吸 系统 疾病 的 病理 


生理 所 必需 ,而 且 能 够 对 呼吸 功能 损害 作出 质 和 其 的 评 佑 ， 
为 疾病 诊断 .治疗 和 疗效 评估 提供 客观 依据 。 本 章 从 应 用 
角度 按 通 气功 能 、 换 气功 能 和 县 终 反映 通气 与 换 气 损害 的 
引 防 血气 ,分 别 就 测定 指标 及 临床 相关 问题 进行 握 壕 。 关 
于 肺 循 环 异 常 及 其 测定 可 参考 第 十 篇 第 八 章 "危重 患者 监 
护 ” 有 关内 容 。 








通气 功能 及 其 障碍 


在 了 解 通气 功能 及 其 障碍 之 前 ,有 必要 对 引起 肺 和 胸 
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位 置 , 国 际 社会 有 认可 "的 四 有 专家 .建立 可 持续 发 展 的 直 


础 平台 。 
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呼吸 功能 及 其 障碍 


壁 运 动 的 各 个 力作 一 简要 介绍 。 
遵循 压力 差 原则 .气体 
方 移动 (图 17-2-1) 。 

气体 从 外 界 经 口 全 进 入 肺泡 .需要 克服 经 呼吸 系 
统 压 (Prs). 即 外 界 大 气 讨 与 肺泡 内 的 压力 差 。 人 体 由 功能 
残 气 位 置 开 始 吸 气 时 ,在 肋 间 外 肌 和 有 贤 肌 作用 下 .向 上 向 外 
扩张 胸廓 ,由 于 是 始 终 处 于 辐 缩 状态 ,而 胸膜 为 潜 在 密 闲 腔 
际 ,胸膜 腔 内 出 现 负 压 . 窑 拉 肺 进行 扩张 。 胸 膜 与 外 界 大 和 气 
:之 问 的 卜 力 闫 为 经 已 上 w) .胸膜 腔 与 肺泡 之 间 的 上 谎 力 
经 肺 扩 (PD - 的 扩张 有 蜗 泡 内 压力 室 为 低 


气体 进出 呼吸 道 和 肺泡 是 
由 压力 高 的 地 方向 压力 低 的 地 


总 是 
















大 气 庄 


















于 及 兆 上 让) 气体 自 11 腔 进入 各 级 
支气管 圾 后 到 达 肺 泡 。 呼 气 时 相反 ,胸廓 被 动 或 主动 器 缩 。 
肺 渔 内 庄 力 升 苘 :气体 月 肺泡 向 中 腔 衣 动 .出现 呼 气 状 












让 呼吸 肌 完 全 放 
测定 肺 的 弹性 回 詹 万 上 时， 
- 弟 以 食管 中 下 1 3 交界 处 的 奈 






态 。 这 里 要 注意 的 是 上 述 各 上 正 力 的 测定 是 
松 的 情况 下 Prs=Pl+Pw. 
呼吸 气流 应 该 为 .临床 | 
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经 肺 压 







肺泡 
一 一 经 胸壁 压 





一 经 呼吸 系统 压 


胸膜 腔 





图 17-2-1 图 解 经 肺 压 、 经 胸壁 压 、 经 呼吸 系统 压 





力 来 反映 Ppl( 胸 膜 腔 内 压力 ) ,而 PI 一 Pao 一 Peso(Pao 为 口 
腔 压 ,Peso 为 食管 压 ) 。 对 经 胸壁 压 , 在 肌肉 放松 气流 为 零 
的 情况 下 ,Pw 二 Ppl 一 Pb(Pb 为 大 气压 )。Prs 王 Pl+Pw= 
Pao— Peso+Ppl— Pb 一 Pao ~ Ppl+Ppl— Pb=Pao - Pb 一 
Pao(Pb 大 气压 , 设 为 零 )。 

所 以 ,Prs 二 Pao, 也 就 是 说 气流 为 零 时 通过 测定 Pao 与 
施 容 积 的 变化 ,可 得 到 Prs 压力 与 肺 容积 变化 曲线 。 在 临 
床 实践 中 , 肺 和 呼吸 系统 的 压力 容积 曲线 往往 直接 从 呼吸 
机 上 读 取 : 可 以 动态 观察 肺 和 呼吸 系统 顺 的 变化 :也 为 
选择 合适 的 PEEP( 呼 气 末 正 压 ) 和 潮气 三 提 季 。 

(一 ) 肺 容量 及 其 组 成 ” 肺 功能 值 与 性 别 , 年 龄 ,身高 
和 体重 均 有 关 , 与 人 种 也 有 有关。 任何 肺 功能 报告 震 基 于 测 
定 人 所 局 正常 人 和 群 的 标 六 并 根据 自身 身高 .性 别 、 年 龄 
和 体重 报告 实测 值 占 预 计 值 的 百分比 。 

1. 肺 容积 (lung volume) 和 肺 容量 (lung capacity) ” 肺 容 
积 是 不 能 分 割 的 最 小 单位 ,不 仅 具 静 态 解剖 意义 :也 反映 肺 



























和 胸廓 扩张 的 程度 。 而 肺 容量 包括 两 个 或 西 个 以 上 肺 容积 
(图 17-2-2)。 它 们 各 自 具 有 不 同 的 生理 意义 和 临床 总 义 。 
| 
补 吸 气 重 
潮气 二 和 肺活量 | 肺 总 量 
补 呼 气量 
功能 残 气量 








图 17-2-2 肺 容积 和 容量 示意 图 
个) 潮气 量 Gtidal volome, VT) :平静 呼 吸 时 , 短 次 吸 
人 或 呼出 的 气体 量 为 VT。 成 人 静 息 状态 时 VT 约 为 


200001( 男性 7. Smlykg. 女 性 6.6mlykg 六 运动 时 VT 基 显 


16g%0 





增加 。 正 常情 况 下 吸入 和 呼出 气体 重 非 常 接近 ,但 在 运动 
时 ,呼出 气 VT 可 大 于 吸入 气 VT。 

(2) 深 吸 气量 (inspiratory capacity,IC) 、 补 呼 气量 (ex- 
piratory reserve volume,ERV) ,肺活量 (vital capacity, VC) 
和 补 吸 气 
分 别 为 平静 呼 气 末 深 吸 气 所 能 吸入 或 平静 呼 气 末 深 呼 气 所 
能 呼出 的 最 大 气量 。 而 VC 为 深 吸 气 末 再 呼 气 的 地 大 呼 气 
量 , 即 为 IC 与 ERV 之 和 。IRV 为 潮气 量 吸 气 末 所 能 吸入 
的 最 大 气量 , IRV 与 VT 相 加 即 为 IC。IC、ERV、IRV 和 
VC 的 大 小 均 与 体 表面 积 .性别 ,年 龄 . 胸 廊 结构 和 肺 的 弹 
性 ,以 及 呼吸 肌 强度 有 关 , 亦 受 职 业 、 体 力 、 锯 炼 等 影 
响 。 评 估 肺 活 量 以 实测 值 占 预 计 值 百分数 来 表示 ,如 低 于 
预计 值 的 80% 以 下 , 定 为 异常 。 

(3) 残 气 量 (residual volume, RV) 和 功 能 残 气量 
(function residual capacity, FRC) : RV 和 FRC 分 别 为 深 呼 
气 末 和 平静 呼 气 末 肺 内 剩 留 的 气量 ,后 天 为 ERV 和 RV 之 
和 。 为 排除 体 表面 积 对 残 气 的 影响 ,将 RV 占 TLC( 肺 总 
量 ) 的 百分比 作为 肺泡 内 气体 滞留 的 指标 。RVVTLC% 和 
FRC/TLC%% 均 随 年 龄 增长 和 肺 弹性 减退 而 递增 。 功 能 残 
气 能 使 肺 气体 交换 连续 进行 ,对 稳定 肺泡 气体 浓度 其 缓冲 
作用 ,其 多 少 取决 于 胸廓 与 肺 组 织 的 弹性 平衡 及 气 道 阻力 。 
严重 阻塞 性 肺 气 肿 因 肺 弹性 下 降 , 加 上 呼 气 末 之 陷 闭 气 生 
(小 气 道 萎 陷 ) ,使 FRC/TLC% 增 加 ,车 超过 胸廓 的 自然 位 
置 的 67%( 文 未 彩 图 17-2-3), 则 患者 吸 气 时 除 需 克服 肺 弹 
性 回 缩 力 外 ,还 要 克服 胸廓 的 弹性 回 缩 力 ,使 呼吸 幼 增 加 ， 

急 和 呼吸 劳 系 。 吃 嘴 发 作 和 阻塞 性 肺 气 肿 ,RY/ 
增加。 但 前 者 经 支气管 扩张 药 治疗 .支气管 至 
这 解 除 后 ,RV/TIC% 可 恢复 ,而 后 者 则 不 能 。 

(1) 肺 总 量 (total lung capacity,TLC) :TLC 为 深 吸 气 
后 肺 内 所 含 的 气量 , 即 各 部 分 肺 容积 的 总 和 (VC 十 RV 或 
IRV-HFRV, 或 IRV4 VT 二 ERV 十 RV)J。 严 重 肺 气 肿 吓 
者 , 肺 意 芝 由 于 肺 的 容积 增 大 而 增加 。 急 性 呼吸 窘迫 综合 
征 患 者 因为 肺 的 实 变 , 肺 总 量 往往 减少 。 

2 常用 通气 功能 测定 指标 ”胸廓 扩张 和 收缩 政变 肺 
容 盆 而 产生 通气 (ventilation) ,测定 单位 时 间 内 吸入 或 呼 
的 气量 称 为 通气 昌 。 

人) 每 分 钟 前 息 通气 旦 Cminute ventilation: MV) 和 上 肺 
泡 通 所 各 (alveolar ventilation) ,基础 代谢 测 的 MV 为 VT 
与 呼吸 频率 (D 的 乘积 (MV==VTx[)。 而 肺泡 道 气 电 (或 
称 有 效 通气 全 ,VV) 为 VT 沽 到 生理 死 腔 ( 解 判 死 腔 十 肺泡 
气 死 腔 , Vi) 与 呼吸 频率 乘积 ,好 六 一 (VT 一 Vo) X {在 
成 年 人 ,后 理 死 腔 约 150ml。 虽 深 而 慢 (VT:500ml,f:12 
次 分 ) 与 浅 而 快 (VT;: 250ml. [: 24 次 /分 ) 的 MV 均 为 
6000ml .得 它们 的 肺泡 通气 芋 分 别 为 4200ml 和 2400ml, 说 
切 深 而 秽 的 呼吸 通气 ? 。 肺 泡 通 气量 与 肺泡 二 氢化 砚 
分 压 CPAGC02 密切 相关 ,临床 上 以 PACO; 或 动脉 而 二 氧化 
翁 分 于 (PacOz 作为 衡 旦 肺泡 通气 旺 的 指标 


inspiratory reserve volume, IRV): IC 和 ERV 
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图 17-2-3 分离 的 肺 ,胸壁 ,以 及 合并 的 胸壁 和 肺 的 压力 -容量 曲线 














(2) 最 大 通气 量 (maximum breathing capacity, MBC): 气流 量 受 限制 [动态 气流 受 限 (dynamic airflow 
以 最 大 努力 所 能 取得 的 每 分 钟 通气 量 , 称 为 MBC。 它 能 反 limitation)] ,很 少 受 用 力 影 响 ,重复 性 好 。 所 以 低 容积 的 最 
映 机 体 通 气 储备 能 力 ,大 小 取决 于 胸廓 完整 性 和 呼吸 肌 力 大 呼 气流 量 如 50%% 以 及 25 站 肺活量 的 最 大 呼 气流 量 
英 、 肺 弹性 和 呼吸 道 阻力 ,其 中 以 气 道 阻力 影响 最 大 。 最 大 (Vmaxso ,六 maxss) ,是 反映 小 气 道 病变 的 较 好 指标 。 阻 寒 
通气 显 随 年 龄 .性 别 、 体 表面 积 而 异 , 故 通 常 先 计算 出 MBC ”性 与 限制 性 通气 功能 障碍 在 MEFV 描 图 上 亦 显示 显著 差 
项 计 值 , 再 计算 实测 值 占 预计 值 的 百分数 , 若 降低 20% 以 上 别 , 见 图 17-2-4。 
可 认为 不 正常 。 好 大 呼 气 或 吸 气流 量 -容积 曲线 测定 

气 速 指 数 为 MBC 占 预计 值 百分数 与 肺活量 占 预计 值 ”重要 的 诊断 价值 。 管 腔 狭 窗 固 定 在 大 气 道 ( 在 胸腔 内 或 
百分数 之 比值 。 在 限制 性 通气 功能 障碍 时 , 因 气 道 通 畅 , 肺 外 ) . 吸 气 和 呼 气 最 大 流量 均 减 少 ,其 高 峰 流 量 段 星 平坦 , 表 
活 重 的 减少 比 MBC 的 减少 更 为 明显 , 故 气 速 指数 大 于 1; 现 为 梯形 的 流量 -容积 描 图 (图 17-2-5A) ;不 固定 的 气管 狭 
相反 阻塞 性 通气 障碍 则 小 于 1。 但 应 指出 ,比值 与 1 的 差 ”” 窗 在 胸 外 , 呼 气 时 气 道 不 受 胸 内 压 影响 , 测 流量 -容积 环 无 
值 应 大 于 15% 才 有 临床 意义 。 明显 改变 ,而 吸 气 时 .由 于 大 气压 大 于 气管 内 压 . 吸 气 最 大 

(3) 用 力 肺 活 量 (forced vital capacity,FVC) : 深 吸 气流 其 受 限 制 ,出 现 吸 气 平坦 的 流量 -容积 环 ( 图 17-2-5B) ; 不 
后 ,以 最 大 力量 所 呼出 的 气量 。 在 1.2 .3 秒 内 所 呼出 的 气 。 ”固定 的 气管 于 胸腔 内 ,内 受 胸腔 内 压 改变 的 影响 . 吸 
量 称 1.2、3 秒 用 力 呼 气 容积 。 临 床 常用 1 秒 用 力 呼 气 容积 。” 气 时 ,胸腔 负 压 增加 ,扩张 阻塞 管 腔 的 阻力 减 小 . 吸 气流 量 
占 FVC 比值 (FEV %) ,又 称 1 秒 率 来 考核 通气 功能 损害 。 容积 环 无 明显 异常 ,而 呼 气 时 . 因 胸 内 压 增 加 , 挤 压 阻 塞 管 
的 程度 和 鉴别 阻塞 与 限制 性 通气 功能 障碍 ,FEVi 中 参照 值 。 腔 , 出 现 平坦 的 呼 气 高峰 段 (图 17-2-5C) 。 































































为 80%。 目 前 2011 版 GOLD 指南 的 COPD 临床 分 级 标准 《2) 口腔 闭合 压 (P :在 阻 断 气流 后 ,测定 吸 气 开始 
[级 是 FEV; % 低 于 80%。 0.1 秒 时 的 口腔 压力 ,反映 中 枢 兴 奋 性 和 呼吸 驱动 能 力 . 间 
最 大 呼 气 中 段 流量 (maximal mid-expiratory flow rate， 接 反 映 通 气功 能 。 由 于 气流 阻 断 , 吸 气流 旦 为 零 , 且 无 容量 
MMER) 是 测定 用 力 肺 活 量 的 25% 和 7536 之 间 的 流量 。 用 。 ”变化 ,因此 不 受气 道 阻力 和 胸 及 顺应 性 的 影响 . 它 是 肪 肌 收 
容积 的 流量 与 败 力 有 关 , 且 不 易 掌 。 缩 时 需要 的 神经 兴奋 强度 .常用 于 撤 机 评价 。 参 照 值 (1. 53 

容积 在 最 后 25%% 流 量 因 肺 容积 减 小 、 ”+0. 51) cmH2 0。 呼吸 中 枢 驱 动 和 神经 肌肉 疾患 可 中 起 





b= 


肺 组 织 弹 性 回 缩 力 减低 、 支 气管 口径 狭 窜 而 减低 . 亦 不 于 考 Pi 低下 .导致 通气 不 是 。PBsi; 增 加 .提示 可 能 是 呼吸 肌 负 
虑 。MMER 的 意义 与 MBC 和 FVC 相当 ,但 其 灵 敏 度 荷 过 重 导致 的 呼吸 中 枢 代 偿 性 功能 能 增加 ,或 呼吸 功能 未 
完全 恢复 ,需要 更 大 的 驱动 力 产 生 呼 吸 肌 收缩 ，P， 大 于 
6cmHz0 〇 往往 提示 不 能 撤 宙 。 

(3) 最 大 吸 气 太 (maximum inspliratory pressure. 


sure, MEP). 











3. 间接 反映 通气 功能 的 测定 指标 
(01) 最 大 呼 气流 县 :容积 曲线 (maximal expiratory 


flow volume curves, MEFV) :作用 力 肺 活 量 测 定时 ,将 呼出 MIP) 利 最 大 呼 气 盯 (maximuma expiratory pt 


呼吸 册 疫 劳 会 导致 呼吸 肌 衰竭 ,又 称呼 骸 菜 襄 
者 的 MIP 和 MEP. 可 容 观 
中 小 于 50% 功能 。MIP 为 最 大 站 

= 引力 减弱 ,加 上 最 大 中 用 上 尹 : 坡 太 坚 气 床 为 吸 气 至 肺 总 最 时. 用 访 呼 气 所 
道 阻力 增加 , 呼 产生 的 最 大 唱腔 访 力 : 男性 参照 值 MIP 一 143 0.55~ 证 








遇 ， 随 沪 趾 
4 吸 肌 力 生 :间接 评价 通气 
















呼 气 肌 用 力 增 加 而 增多 ;而 在 低 
的 最 大 呼 气流 量 . 因 及 组织 对 小 气 道 管 


胸 内 扑 对 小 气 道 的 挤 压 使 管 腔 
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流量 (Imin ) 














TLC-2 





17-2-4 不 同类 型 通气 功能 障碍 患者 流量 -容积 曲线 描 图 














正常 -1; 阻 塞 -2; 限 制 -3 


呼 气流 重 


吸 气流 由 


正常 A. 固定 阻 赛 





龄 (emH: O) ,女性 MIP 二 104 一 0.51X 年 龄 (cmH; O)。 
COPD 和 肺 心病 患者 ,其 师 肌 长 期 缺 0; 变 注 , 以 及 肺 容量 
增加 ,使 甩 肌 低 平 ,曲率 半径 增 大 ,县 肌 收缩 力 下 降 , 呼 吸 肌 
收缩 产生 的 压力 不 能 克服 气 道 阻力 和 胸 肺 弹性 阻力 来 维持 
足够 通气 量 。 当 MIP 一 - 30cmH: 0, 预示 撤离 呼吸 机 可 能 
成 功 ,而 二- 20cmHz 0 ,预示 撤 机 失败 。 通 过 呼 鹃 肌 银 炬 
利 营养 治疗 ,MIP 可 明显 增加 , 故 MIP 亦 可 用 作 评价 呼吸 
康复 锻炼 的 疗效 。 

人 有 卢 肌 功能 测定 :及 肌 在 通气 功能 中 占 重 要 地 位 ,是 
呼吸 运动 的 主要 动力 。 在 肺 气 肿 患 少 , 肋 间 骨 能 肌 的 作用 
因为 功能 残 气量 的 增加 而 减少 ,而 有 效 的 脑 肌 收缩 所 产生 
的 通气 功能 的 变化 效率 远 较 胸 廓 运动 明显 。 正常 人 鹏 肌 下 
降 lem 可 以 引起 肺 吸 气 容积 增加 500ml。 在 机 械 通 气 的 患 
者 ,维持 有 效 的 及 肌 功能 对 于 撤 机 有 重要 上 述 
MIP.MEP P,, LV 体 呼 吸 肌 力量 ,不 是 单 


































:而 Pdimax 为 动能 残 气 位 用 力 吸 气 测定 的 跨 蝙 压 。 
肌 收 缩 产生 的 张力 。 正 常 男性 Pdimax 大 于 等 于 
4 kPa 女性 大 于 等 于 6. 9kPaP。Pdi/Pdimax 反映 且 肌 的 
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B. 胸腔 外 不 固定 阻塞 “C. 胸腔 内 不 固定 阻塞 


图 17-2-5 大气 道 不 同 阻塞 情况 下 的 最 大 吸 气 和 呼 气流 量 -容积 曲线 


储备 功能 。 太 肌 功能 测定 还 包括 及 肌 电位 测定 等 。 上 述 测 
定 方法 已 经 初步 在 临床 得 到 应 用 ,但 尚 需 总 结 更 多 的 经 验 

(二 ) 通气 功能 障碍 的 类 型 ”根据 肺 容量 和 道 气 切 能 
测定 ,通气 功能 障碍 分 为 阻塞 性 和 限制 性 两 大 类 型 ,以 及 两 
型 障碍 兼 具 的 混合 型 。 阻 塞 性 通气 由 轻 到 重 的 过 程 中 , 先 
为 FEV:/FVC 的 降低 , 随 之 FEV 星 线性 减少 。 中 度 阻塞 
者 因 气 道 陷 闭 导致 残 气 增加 和 FEVC 减少 。 肺 气 肿 时 .TLC 
明显 增加 伴 弥散 量 减少 ;单纯 性 限制 性 通气 功能 障碍 , 则 肺 
的 所 有 容积 均 减 少 ,FEViVEVC 增加 ; 混合 性 通气 障 得 者 
如 肺 气 肿 伴 轻 度 充血 性 心力 训 疯 ,或 肥胖 伴 支气管 旷 喘 ,其 
肺 活 基 减少 的 同时 有 阻塞 性 通气 的 改变 ,FEVUVEFVC 降 
低 。 不 同道 气功 能 障碍 类 型 的 变化 如 表 17-2-1 所 示 。 其 
中 以 FEVi% 最 具 特 异性 ,在 FVC 描 图 上 亦 显示 两 种 不 同 


通气 障 但 的 典型 改变 (图 17-2-6)。 用 力 肺 活 是 测 二 和 





































的 可 复 性 ,其 FEV 的 改善 率 
药 后 测 FEEV; 减 去 吸 药 前 测 FEV, 的 数值 除 以 吸 药 前 的 
FEV; 的 百分数 。 闭 FEV; % 增 加 15% 以 上 可 判 为 阳性 , 支 
数 发 试 

















气管 哮喘 患者 改 ; 般 超过 20%。 相 反 , 支 气管 ; 
验 ( 气 道 反 应 性 测验 ) 是 吸入 组 胺 或 醋 甲 胆 磊 等 支气管 收缩 























El 
8 
局 
名 
1 秒 
3 | 
FEVI=809% FEV1=40% FEV1=90% 
正常 阻塞 限制 
图 17-2-6 ”用力 肺活量 图 
剂 ,使 FEV 减少 20% 的 最 小 浓度 , 称 Pess, 它 有 助 于 非典 肺 顺应 性 (CL) 一 肿 容积 改变 CAV37/ 经 肺 压 (CAP) 





ew ) 三 肺 容 积 改 变 (AV) /经 胸壁 压 
(Crs) 三 肺 容积 改变 (AV) /经 呼吸 系统 压 ( 经 





型 性 或 隐 性 哮喘 的 诊断 ,尤其 是 咳嗽 变异 型 只 喘 的 诊断 。 
表 17-2-1 阻塞 性 限制 性 和 混合 性 通气 障碍 的 区 别 























阻塞 性 限制 性 混合 性 肺 顺应 性 是 指 肺 扩张 性 ,以 L/emHs O 为 单位 。 肺 弹 

VC 减低 或 正常 。 减低 减低 性 阻力 为 肺 顺应 性 的 倒数 (1/C) ,又 称 为 肺 硬度 (lung stiff- 
RV 增加 减低 不 一 ness) ,以 扩大 单位 肺 容积 时 所 引起 的 经 肺 压 变化 来 表示 。 
ee i es 肺 顺应 性 与 肺 的 弹性 ,表面 张力 以 及 肺 血 容积 等 有 关 。 肺 
点 是 肺 压 力 -容量 曲线 环 呈 S 形 .在 较 小 和 较 大 

RV/TLC 明显 增加 正常 或 略 增加 ”不 一 平坦 ,在 中 等 肺 容量 时 陡 直 ,曲线 斜率 大 ,顺应 
FEV% 减低 正常 或 增加 。 稍 减 低 。 性 越 大 。 平 静 呼 吸 时 , 肺 容量 处 于 曲线 中 段 .此 时 顺应 性 最 





MMFR 减低 稍 减低 大 ,所 以 呼吸 最 省 力 。 
oY a i 不 一 图 17-27 示 各 种 疾病 的 肺 压力 容积 (P-V) 曲线 特点 。 
De nt es 从 中 可 见 支气管 哮喘 发 作 时 ,由 于 功能 残 气 明显 增加 ,使 整 
Se 个 静态 P-V 曲线 平行 移 位 至 和 肺 容 量 水 平 : 但 肺 放 
塞 性 通气 功能 障碍 缘 于 气 道 不 通畅 和 肺 弹性 减退 。 ”性 尚 接近 健康 者 。 而 肺 气 肿 由 于 肺泡 壁 破坏 ,弹力 组 织 减 
临床 上 气管 炎 、 支 气管 唑 晓 和 阻塞 性 肺 气 肿 。 a 对 支气管 环 灰 引力 减弱 , 致 支 气 
呼吸 形式 趋 于 缓慢 ,尤其 是 呼 气 延长 。 限 制 性 密 得 是 管 易 塌陷 或 闭合 ,出 现 动 态 顺应 性 减低 。 肺 水 肿 和 急性 呼 
由 于 胸廓 或 肺 扩 张 受 限 , 见 于 胸廓 畸形 .胸腔 积 液 .胸膜 增 ” 吸 窘迫 综合 征 (ARDS) 因 肺泡 间 质 水 肿 和 肺 表面 活性 物质 
厚 . 肥 胖 , 腹 腔 肿 瘤 或 腹水 以 及 妊娠 所 致 师 肌 抬 高 \ 肺 维 减少 , 致 肺泡 陷 闭 ,及 顺应 性 减低 ,出现 P-V 曲线 明显 低位 
化 、 肺 水 肿 、 虎 炎 等 疾病 或 状态 , 因 气 道 并 无 阻塞 而 呈 浅 速 平坦 ,而 影响 换 气 功能 。 在 机 械 通气 时 .测定 P-V 曲线 的 
呼吸 形式 。 低位 拐点 ,能 协助 确定 电 佳 呼 气 未 正 压 (PEEP) 水 平 .以 利 
三 ) 呼吸 动力 “呼吸 活动 是 个 做 功 的 过 程 ,呼吸 肌 收 
稍 必 须 克 服 呼 吸 器 官 弹性 和 非 弹性 阻力 。 按 物理 性 质 不 同 
[分 为 弹性 阻力 、 黏 性 阻力 和 惯性 阻力 ,它们 之 和 为 呼吸 阻 
抗 。 平 静 呼 吸 时 ,克服 弹性 阻力 和 四 强 性 阻力 做 功 分 曾 为 
80% 和 20%。 正 常 肺 组 织 由 于 届 于 空 腔 结构 ,质地 羔 软 。 
质 ee 伐 性 阻力 可 以 忽略 不 计 。 EK 
, 顺应 性 {compliance) “呼吸 器 官 系 弹性 物体 ,以 顺 
表示 ,在 单位 压力 作用 下 .所 能 改变 的 肺 容积 (一 
AV/AP,LvemHs0O) ,包括 肺 顺应 性 .胸壁 顺应 性 和 胸 脏 号 总 
顺应 性 。 按 照 顺 应 性 测定 时 有 无 气流 流 5 动 分 为 洲 态 
藉 态 顺应 性 存在 滞后 现象 , 即 充气 相 和 























气 


















































压力 
图 17-2-7 不 同 病 理 条 件 下 的 肺 压力 -容量 曲线 环 














排 气相 曲线 并 
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改善 氧 合 功能 。-- 般 选取 拐点 以 上 水 平 用 于 PEEP 的 
设置 。 


2. 气 道 阻力 ”通常 呼吸 阻力 称 黏 性 阻力 ,包括 气 道 阻 





川 力 、 肺 组 织 阻力 和 胸壁 阻力 ,又 称呼 吸 总 阻力 ,但 其 主要 反 





| 映 的 是 气 这 阻力 ,是 指 单位 流量 所 需要 的 压力 差 。 可 用 公 
式 表示 : 
气 道 阻 力 (Raw) 
气 道 口腔 压 (Pmo) 一 肺泡 压 (Palv) (cmH;: 〇 ) 


流量 (V)(1/S) 











气 道 阴 力 大 小 取决 于 气 道 管 径 大 小 、 形态 .流量 、 
气体 特性 (密度 、 锯 度 ) 等 ,车 管 径 大 、 管 壁 光 滑 ,气流 形态 平 


直 , 则 阻力 小 ;反之 , 管 径 狭 小 曲折、 内 壁 粗糙 ,气流 流量 
大 . 呈 涡 流 或 清流 , 则 阻力 大 。 

流量 可 通过 流量 仪 测定 ,但 压力 差 测 定 较 困难 . 现 有 阻 

测 压 法 、 体 描 法 和 脉冲 振荡 法 四 种 。 近 10 多 年 来 

脉冲 振荡 技术 (impulse oscilometry'IOS) 应 用 日 趋 广泛 . 传 

统 的 气 道 阻 力 测 定 是 根据 被 测 者 自主 呼吸 的 压力 和 流量 比 

值 来 决定 的 ,而 IOS 是 基于 强迫 振荡 原理 ,采用 外 置 发 生 器 ， 

由 电 控 扬 声 詹 产生 不 同 频 率 正弦 波形 成 的 脉冲 式 和 矩形 波 施 

腔 压 力 脉 冲 的 变化 计 

:阻力 


加 在 被 测 者 的 平静 自主 呼吸 上 ,通过 
算 呼吸 阻抗 limpedance,Zrs), 即 指 整 个 呼吸 系统 的 笑 怕 
(resistance; R) ,弹性 阻力 (capacitance, Ers) 和 惯性 阻力 (inter- 
tance,1.z) ,后 两 者 之 和 为 电抗 (reactance.X)。 

IOS 肺 功能 测定 中 R; (5Hz 黏 性 阻力 ) 由 于 当 外 加 激 
励 的 : 低 ,波长 长 ,能 量 大 ,振荡 波 能 达到 全 肺 各 部 分 , 故 
可 反映 总 气 道 阻力 。 而 高 频率 ,波长 短 ,能 重 少 . 振 荡 波 不 
能 达到 细小 的 支气管 , 故 Ra (20Hz 黏 性 阻力 ) 反 映 中 心气 
道 阻 力 。R: 与 Rs 之 差 值 (X) 反 喘 周 肝气 道 阻力 。 低 频率 
时 的 惯性 阻力 其 小 .电抗 主要 反映 弹性 阻力 , 故 X; 为 周边 
弹性 阻力 ,弹性 阻力 X 从 负 值 到 零 ,而 惯性 阻力 X 从 稚 到 
正 值 . 当 弹 性 阻力 等 于 惯性 阻力 . 则 电抗 为 零 (X=0) ,被 称 
为 响应 ssonant frequency. Fres)。 
OS 测定 的 R; 值 与 体 描 仪 测 得 的 气 道 阻力 (Raw) 有 
很 好 的 相关 性 (> 一 0.79 一 0.86) .所 以 R; 可 蔡 代 Raw。 
;EV 和 Vmax 相关 性 最 密切 , 故 Fres 是 IOS 参数 
:OPD 禾 跨 最 为 敏感 的 指标 。R; 还 可 蔡 代 FEV， 
Ei 由 于 用 六 







































































滑 肌 紧张 | 
道 传导 
介 于 
(上 路 六 








等 ) 患 者 的 Rs 增加 .i 而 R; — Rzs 
无 明 显 灾 化 ,表明 阳 名 部 位 在 心气 道 ,X 晶 线 呈 特征 性 马 
| 有 而 在 定 发 现 R: 、X; 
-气管 有 了 明显 
渗 出 wk 及 和 有 ye 了 通过 IOS 测 交 定 气 道 阻 万 和 肺 顺 应 性 
的 动态 变化 ,可 了 解 ARDS 患者 病情 进展 情况 
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IOS 由 于 体积 小 ,便于 携带 .不 常 患者 用 力 呼吸 ,重复 
性 较 好 ,还 可 连接 气 道 不 同 开 口 ( 如 口 、 党 气管 插 1 
行 床 旁 监测 ,因此 能 适用 于 儿童 .老人 ,病情 重 或 嘻 迷 的 人 
工 气 道 患 者 的 呼吸 阻抗 测定 。 





【 换 气 功能 障碍 】 

(一 ) 常用 换 气 功能 测定 指标 

1. 通气 与 血 流 比例 (V Qs) 进入 肺泡 的 新 鲜 空气 
与 肺泡 毛细 血管 静脉 血 进行 气体 交换 ,为 达到 最 有 效 的 交 
换 ,要 求 Va/ 扩 保持 0.8。 共 比例 增高 引起 死 腔 增高 , 降 
ea 动脉 血 混合 或 称 静脉 样 分 流 ( 文 末 彩 图 17-2- 

。 目 前 以 测定 吸入 气 肺 内 分 布 均匀 性 间接 反映 
Os, 方法 有 :@ 一 口气 鳞 分 析 法 : 令 受 检 条 从 残 气 位 
开始 深 吸 气 , 吸 入 纯 氧 ,然后 在 函数 记录 仪 上 连续 记录 呼出 
气 中 氮 (N;) 浓 度 , 计 算 呼 气 750ml 和 1250ml 的 N; 浓 度 差 
值 。 健康 人 AN:/(750 一 1250) 二 1.5%。 吸 气 分 布 不 均 
时 ,通气 不 畅 的 肺泡 氧气 进入 少 ,Nz 浓度 高 , 呼 气 排出 也 相 
对 困难 ,时 间 也 滞后 于 通气 畅 . 进 氧 多 、Nz 浓 度 低 的 肺泡 ， 
故 呼 气 中 N 浓 度 差 增 大 。@7 分 钟 开放 通路 氧 冲洗 法 : 原 
理 同 前 法 。 受 检 者 静 息 呼吸 纯 氧 7 分 钟 后 做 最 大 深 呼 气 
收集 并 测定 其 Ns 浓 度 。 若 吸 气 分 布 均匀 , 吸 氧 7 分 钟 后 所 
有 肺泡 内 N; 气 en 呼出 气 N; 浓 度 一 般 应 二 
2. 5% ,其 增高 表明 气体 分 布 不 均 。 

2. 肺 弥散 (DL) 弥散 是 0 和 COs 气体 分 子 通过 肺泡 
毛细 血管 膜 (肺泡 膜 ) 的 过 程 。 许 多 因素 可 以 影响 气体 分 子 

的 弥散 ,其 规律 可 用 Dalton 定律 加 以 概括 。 











弥散 能 力 cc ACEI 一 P) 
VRW.d 


其 中 A 是 弥散 而 积 ,e 为 弥散 气体 在 肺泡 问 质 液 的 溶 
解 度 , 忆 -已 为 肺泡 膜 两 侧 的 气体 分 压 羌 ,d 为 气体 分 子 的 
弥散 距离 ,MW 为 弥散 气体 分 子 量 。 弥 散 能 力 以 弥散 量 为 
指标 , 即 肺 泡 膜 两 侧 弥 散 气 体 分 压 差 为 0. 13kPaClmmlig 
ed 由 于 CO; 的 溶解 












障碍 ,只有 :弥散 降低 。 氧 你 散 量 还 与 肺 血 容重 ` 红 细胞 
改 呈 和 血红 蛋白 浓度 有 关 。 临床 上 测定 肺 毛细 血管 气 分 压 
存在 困难 , 故 改 测定 一 氧化 碳 肺 弥散 量 (DLeo ) ,因为 CO 
比 0 与 血红 强身 结 合 的 能 力 大 210 倍 ,所 以 当 CO 通过 肺 
泡 膜 后 ,几乎 全 部 与 血红 蛋 咎 相 结合 ,血液 中 不 存在 一 氧化 
碳 分 子 。 证 s 就 等 于 肺泡 中 节 
CO 分 压 , 简 化 了 技术 。 常 用 方法 有 GO- 氨 氧 混 合 气 一 口 
气 法 和 稳定 CO 弥散 法 。 我 国 健康 人 静 息 DL 为 203ml/ 
Pa。min) 。 为 排除 及 容积 对 弥散 全 的 影响 ,将 DLuo 除 
以 Vs (Dleo/ YA) , 称 为 浆 散 常数 或 比 浆 散 量 。 

3. 肺 内 分 流 (Qvy 1)】 健康 人 人 心 排 血 天 约 3% 血 流 
个 经 过 肺 毛细 血管 而 可 接 进 入 大 体循环 动脉 端 , 称 为 解剖 








会 

















第 二 章 ， 呼吸 功能 及 其 障碍 


气 道 阻 塞 或 肺泡 


| 水 肿 | 
人 是 y \ AN 





中 中 ae 


正常 WQ + tv 
图 17-2-8 ”正常 和 异常 情况 下 的 通气 与 血 流 比例 





分 流 , 如 ， 心 前 静脉 及 支气管 静脉 引流 的 血液 。 张 ,导致 分 流 , 加 重 低 氧 血 症 , 故 改善 通气 十 分 重要 . 非 单纯 

少量 的 分 流量 不 会 引起 低 氧 血 定 。 病 理性 解剖 分 流 增加 除 ” 氧 疗 所 能 奏效 。 

rt 于 肺 内 分 流 、 肺 实 变 、 肺 水 肿 、 肺 不 张 和 肺 

动静 脉 瘘 的 肺 毛细 血管 混合 静脉 血 , 流 经 无 通气 肺泡 不 能 【动脉 血气 及 其 临床 意义 了 

获得 气体 交换 而 流入 及 六 脉 ,这 种 由 于 分 流量 增加 引起 的 通气 或 换 气 功能 损害 严重 至 一 定 程度 就 会 出 现 动脉 血 

低 氧 血 症 氧 疗 大 多 不 能 纠正 。Qs/Qr 日 前 系 通过 吸 纯 氧气 蜡 常 。 而 通过 计算 或 设 定 条 件 推导 出 若干 动脉 血气 派生 

15 分 钟 后 肺泡 -动脉 氧 分 压 差 (P\、.O, ) 推 导 计算 而 来 ( 见 ”指标 有 助 于 追溯 和 分 析 肺 部 气体 交换 的 不 同 病 理 生理 过 

下 文 皂 动脉 血气 及 其 临床 意义 防 ) 。 和 ;评价 机 体 的 酸 碱 状态 .对 指导 临床 具有 十 分 重要 的 意 
(二 ) 换 气 功能 障碍 及 临床 相关 问题 “在 解剖 上 换 气 了 六 线 ,心电图 被 作为 临床 处 理 重 危 患 者 所 必 






























要 涉及 肺泡 .肺泡 毛细 血管 及 肺 循环 、 肺 间 质 ,其 功 ” “三 大 常规 "检查 。 关 于 酸 碱 代谢 这 里 不 予 讨 i 
十 四 篇 代谢 性 疾病 相关 内 容 。 


4 亦 相 应 地 主要 见于 这 些 刘 Cd 换 气 功能 障碍 
以 YA/Qs 比例 失调 最 常见 和 最 重要 , Qs/Qr 仅 是 (一 ) 测定 和 计算 指标 
VA/ QQ 等 于 零 的 一 种 极端 类 型 。 ei 1. 动脉 血 氧 分 压 (PaO;) ” 指 物 理 状态 存在 \ 浴 解 于 动 
维 化 , 兽 被 称 为 肺泡 毛细 血管 膜 阻 沾 综 合 征 ,但 后 来 小 气 道 。 脉 血 中 氧 所 产生 的 分 压力 。 健 康 人 动脉 血 FE 龄 的 
功能 和 核 素 检 查 发 现 病 变 亦 影响 小 气 道 , 它 的 提前 关闭 而 ”增长 逐渐 降低 , 且 受 体位 等 生理 影响 。 坐 位 :PaO， 
导致 VA/ 白 。 失 调 是 其 低 氢 血 症 的 主要 原因 。 阻塞 性 肺 气 。 一 0. 27 久 年龄 ;仰卧 位 :Pags 一 103.5 一 0. 42X 年龄 。 臣 位 
肿 因 毛细 血管 床 减少 可 以 出 现 弥 散 量 降低 ,其 通气 分 布 不 。 PaO: 低 于 坐位 ,主要 是 体位 改变 血 流 在 肺 内 的 分 布 而 影响 
均 致 立 ,/ 扩 ,失调 是 最 突出 的 病理 生理 亲 乱 。 通气 / 血 流 比例 和 换 气 效率 。 随 着 年 龄 增长 ,闭合 容积 相应 
换 气 功能 障碍 主要 影响 氧 的 交换 ,而 二 氧化 碳 很 少 受 ”增加 ,老年 人 闭合 容量 大 于 功能 残 气量 ,特别 在 肺 底部 
到 影响 。 这 是 因为 动静 脉 血气 差 值 大 ,如 两 者 气 分 压 差 为 。 气 末 呼 气 前 部 分 小 气 道 已 陷 闭 ,引起 肺泡 通气 量 减 退 ,其 后 
6.65kPa(50mmHg) 左 右 , 而 二 氧化 碳 分 压 差 仅 有 0 8kPa 果 是 通气 / 血 流 比 例 减少 ,生理 更 动脉 分 流 增加 .弥散 功能 
(6mmHg), 当 六 折 , 比 例 隆 低 或 分 流出 现时 ， 前 脉 血 未 亦 随 年 龄 的 增加 而 减少 ,使 PaO; 随 之 下 降 。 如 PaO; 低 于 
充分 氢 合 或 原 静 脉 血 与 气 合 动脉 血 混合 ,导致 低 气 血 症 ; 项 计 值 1. 3kPa(10mmHg) ,提示 低 氧 血 症 ;Pa 低 于 8kPa 
氧化 碳 分 压 昌 然 也 可 以 轻 度 升 高 ,而 只 要 呼吸 中 枢 对 二 氧 《60mmH8) 反 映 急性 呼吸 衰 竟 。 
化 碳 刺激 敏感 , 便 会 引起 通气 增加 而 得 以 代 偿 。 此 外 氧 离 2. 动脉 血 氧 饱和 度 (SaO;) 血液 中 与 血红 舍身 (Hb) 
曲线 旺 S 形 特殊 形态 ,通气 良好 肺 区 氧 分 压 在 10. 6kPa ”结合 的 氧 量 占 Hb 最 大 结合 氧 基 的 百分数 .水 地 Sa0, = 
(8ommHg) 以 上 时 面 红 蛋 白 几 乎 完全 被 氧 亿 和 ,而 不 能 携 Hb0: Hb 二 Hb) X100 关 。Sag: 随 Pa 而 变化 .它们 
带 更 多 氢 以 代 偿 通 气 不 足 肺 区 ;二 氧化 起 离 解 曲线 则 不 同 ， 之 间 的 关系 图 为 血红 蛋白 气 离 角 寅 出 线 (0O- 
在 生理 范围 内 旺 线性 关系 ,通气 良好 肺 区 增加 通气 可 由 DO)。O-DC 特殊 的 S 形 态 十 分 有 利于 呼吸 生理 , 当 
偿 低 通气 肺 区 的 二 氧化 偿 排 出 不 足 。 就 浆 散 而 言 ,一 征 Pa: 为 8kPa(60mmHe), Hb 即 可 达 90% 气 饱和 度 . Pa0 
在 弥散 量 为 氢气 的 20.7 倍 , 故 临床 上 只 见 氧 弥散 障 但 导 敏 于 8kPa. 氧 离 曲 
低 氧 血 症 , 不 存在 三 氢化 碳 浆 散 障 人 得。 从 肆 论 上 说 可 引起 Sa0; 大 幅度 政变 ,使 Rb: 释放 多 
es 和 弥散 障碍 引起 低 气 血 症 应 用 氧 疗 使 可 旨 1729)。 但 以 临床 鉴别 缺 氧 的 敏感 性 而 言 ,S 开关 
。 但 严重 低 Vw Q@、 须 区 可 因 氧 疗 促进 * 吸 收 性 * 须 不 ”使 Sa0; 不 能 作为 经度 缺 气 的 指标 ,因为 Pao 从 13. 3kPa 




































































线 处 于 陡 直 段 . 此 时 Pa dy 变化 即 
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第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 
动脉 血 氧 饱和 度 (%) 
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ee H' 减 少 ， 体 温 降 低 ， 
DPG 减 少 

- -一 一 H' 增 加 ， 体 温 增 商 ， 
DPG 增 高 
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100 mmHg 


动脉 血 氧 分 讨 Pa02> 
图 17-2-9 ”动脉 血 氧 物 各 度 -动脉 血 氧 分 压 曲线 


降 至 8kPa (100mmHg 降 至 60mmHg), 下 降 5.3kPa 
(40mmHg),SaO0s 仅 有 5 中 一 7 中 差异 ,所 以 PaO; 比 SaO， 
能 更 敏感 地 反映 轻 度 低 氧 血 症 。 相 反 , 在 缺 氧 状态 (PaD; 
一 8kPa). O-D-C 处 于 陡 直 部 分 , PaO: 少许 变化 即 引 起 
SaO; % 较 大 幅度 升降 ,SaO* 反 映 缺 氧 程度 更 为 敏感 和 有 意 
义 。 健 康 人 Sa0; 达 95%。 和 需要 注意 Sa0。* 受 多 种 因素 干 
扰 ,如 指甲 的 厚度 .颜色 ,血红 蛋白 浓度 ,局 部 温度 ,是 否 存 
在 组 织 水 肿 等 。 

3. 动脉 血 二 氧化 碳 分 压 (PacO; ) 血液 中 溶解 CO 
分 子 运动 产生 的 压力 称 PaCOs。 刀 前 所 述 . 换 气功 能 障碍 
很 少 或 者 不 影响 CO; 交换 。 肺 泡 CO: 分 压 (Ps CO; 与 
PaC0O. 基 本 一 致 ) 与 CO: 产 生 旦 (Vecoz ) 成 正比 :与 肺泡 通气 
骂 ( 立 \) 成 反比 。 用 公式 表示 即 :PsCOs = Veos/ Va X 
0.863。 因 此 ,在 通常 Veos 比较 恒定 的 情况 下 ,PaCO; 是 衡 
虹 肺 泡 通 气量 最 直接 的 指标 。 正 常 PaCO: 为 4 6 一 6. 0kPa 
(35 一 45mmHg) ,高 于 或 低 于 此 限 分 别 表示 通气 不 足 和 通 





























气 过 度 。 

4. 派生 指标 

0) 动脉 在 氢 念 是 (Ca02): 指 100ml 血液 的 含 气 容 
[中 包括 Hb 结合 所 和 血浆 中 物理 溶解 氧 的 总 


BCal)s =0.003X PaOs+1.34X Sal)s 





积 数 。 
中 。 动脉 血 撮合 。 
7 Hb，Cal 与 心 排 血 基 (QQ) 的 乘积 即 单位 时 间 的 氧 输 


3 全 


送 是 (DO,) 健康 首 Ca 的 参照 值 为 20mjl 人 。 混 合 静 





脉 备 氧 伯 利 度 为 75 多 . 氢 含 量 约 15ml 为 ， 说 明 在 正常 情 
况 下 .每 100ml 动脉 血 流 经 组 织 后 有 5ml 氧 供给 组 织 


各 用 : 

人 2) 肺泡 动脉 氧 分 计 差 (POPa0x 除 与 及 
乓 (Pa0Os 7) 有 关外 ,还 受 肺 ; 毛细 血管 的 肺泡 膜 气 体 交 
影 响 。 动 脉 血气 分 厌 较 肺泡 气 分 太 为 低 , 其 差 称 
上, 此 差 值 即使 在 健康 老年 人 亦 不 超过 2. 66kPa 
- 服 均 低 于 上 33kPa。，Pa() 通过 测定 而 来 ， 



























{Zinnnfg) . 


上 省 有 有 


Pa O: 则 希 通 过 计算 。 根据 简化 肺泡 气 方程 式 : Ps O: 一 
PIO:-1.25XPACO, ,这 里 PilO, 指 吸入 气 氧 分 压 , 以 大 气 
压 (Ps) 减 去 气 道 水 蒸气 压力 (PH; O, 通 常 为 6. 3kPa 即 
47mmHg) 乘 以 吸 和 人气 浓 度 (Fi1O;%), 即 P O: 二 (Ps 一 
PH;:O)XFiO;%。PsCO; 与 PaCOs 相 同 ,以 后 者 实测 值 代 
蔡 。 如 患者 呼吸 空气 时 测 得 PaO; 为 6. 65kPa(50mmHg)， 
PaCO: 为 gkPa(60mmHg) ,计算 其 Px, Os 二 P102 一 1.25X 
PaCO:— Pa0s= (Ps— PH: O) Xx FiO,— 1.25X PaCO: 一 
PaO: 一 (760 一 47)X0.21 一 1.25X60- 50 一 25mmHg。 说 
明 此 患者 低 氧 血 症 除 有 通气 不 足 CPaCO; 增 高 ) 外 , 尚 有 换 
气功 能 障碍 。Ps, 〇 ;是 反 喘 换 气功 能 的 一 个 粗略 指标 ,不 
能 区 分 Vs/ Qs 失调 ,弥散 减低 或 肺 内 分 流 。 但 由 于 它 遂 
过 简单 计算 即 可 得 出 ,对 佑 计 有 无 换 气 功能 障碍 仍 很 有 用 。 

53) 苯 脉 血 分 流量 CQsyQr) ,在 低 撤 血 症 患者 吸入 高 
浓度 拭 可 克服 立信 失调 和 弥散 障碍 对 氧 交 换 的 影响 而 
对 较 高 的 肺 内 分 流 即 使 吸 入 纯 氧 亦 不 能 纠正 。 据 此 
试 者 最 100 吕 0 15 分 钟 以 上 ,抽取 动脉 血 测定 Pa0s", 按 
下 列 公式 计算 分 流量 ; Qs/ Qt 二 0.003X PasO 〇 a"*/(0.003 
兴 PA 0 十 CO2)。 式 中 PasO4* 表 示 吸 100% 0 时 的 
DaaOssCew0Os 表示 动脉 与 混合 静脉 血 氢 含量 差 在 疾病 
状态 以 粗略 的 常数 3.5% 代 入 ,健康 者 按 5 外 代入 计 筑 。 
QQr 亦 可 用 Rss0 除 以 16, 作 出 大 概 估计 。 

(0) 血红 熏 白 氧 亲 和 力 (P):O-D-C 位 置 反映 血红 蛋 
自 与 氧 的 亲和力 ,Pi, 即 指 血 氧 饱和 度 50% 时 对 应 的 Pa 
健康 人 当 pH 7. 40、PaCO, 5. 3kPa(40mmflg)、37C、 
贼 剩余 为 0 时 P, 为 3.59kPa(26. 7mmHg)。Ps 降低 表示 
ODC 左 移 , 氧 亲 和 力 增高 ;其 升 高 表示 丰 移 ,亲和力 下 降 
(参见 图 17 2.9)。 

(二 ) 结果 解释 和 临床 应 用 ”血气 、 酸 碱 、 电 解 质 和 渗 
迁 太 是 机 体内 环境 稳定 的 重要 因素 -因此 在 临床 应 用 中 应 
岩 调 局 :全 必须 深入 理解 机 体内 环境 稳定 的 病理 生理 利 


















值 。 
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首 炎 症 和 上 气 道 阻 塞 





相关 的 基础 理论 ,各 种 指标 相互 印证 对照, 全面 评价 。 
四 密切 结合 临床 ,不 要 陷入 实验 室 数据 和 计算 ,而 忽视 患者 
临床 状态 和 病史 包括 所 用 的 治疗 措施 等 。@@ 本 章节 主要 讲 
述 的 是 静 息 状态 的 肺 功能 和 病理 情况 下 的 肺 功能 改变 . 严 
格 意义 上 某 些 患者 如 COPD 慢性 肺动脉 高 压 等 ,往生 本 
运动 心肺 功能 的 评价 。 动 脉 血气 仅 反映 了 肺 的 氧 合 功能 和 
机 体 的 代谢 ,而 更 重要 的 是 组 织 器 官 的 氧 供 .这 必然 与 组 织 
的 血液 灌流 有 关 。 所 以 .对 患者 的 心肺 功能 包括 运动 心肺 
功能 综合 评价 才能 整体 反映 患者 的 组 织 供 氧 情况 。 
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咳嗽 (cough 是 叫 玫 就 医 最 常见 的 主诉 之 一 
en 有 10%~15% 的 人 每 天 咳嗽 , 美 [ 
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蝶 ee ， 属 
外 使 预后 良好 ,但 剧烈 咳嗽 引起 的 体能 消耗 ,不适 
是, 许昌 是 某 些 传染 病 传播 的 重 








近年 受到 很 大 关注 。 
〖 发 生机 制 】 

机 人 制 不 完全 清楚 。 一 般 认 为 气 1 
质 制 激 迷 走神 经 的 非 将 角 C 汉 
统 的 局 部 反应 . 即 * 轴 突 反 射 ”Caxonal reflex) 而 引起 咳 


可. 4 中 








激 肽 、 降 钻 索 基因 相关 上 是 (ealcitonin gene related 
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急性 气 道 炎 症 和 上 气 道 阻塞 


peptide,CGRP),P 物质 的 作用 最 为 重要 。 但 是 高 级 中 枢 可 
0 表现 为 主动 咳嗽 或 抑制 咳嗽 .; 
素 作 为 咳 喇 病 因 或 性 咳 因素 .而 治疗 研究 也 应 有 
安奈 剂 组 对 照 。 


这 提示 必须 敬 





【分 类 与 病因 了 

咳嗽 通常 按 时 间 分 为 3 3 
性 咳嗽 。 急 性 咳嗽 过 3 周 . 业 
呵 二 8 周 。 

a 性 咳嗽 除 见于 有 明确 玉 线 肺 部 异常 的 疾病 (如 充血 
性 心力 衰 竟 、 肿 窒 塞 、 肺 炎 、 胸 腊 炎 、 肺 结核 肿 部 肌 曙 、 册 则 
质 病 气胸 等 ) 外 ,也 常见 于 无 胸部 入 线 异常 a a 症 ， 
如 和 急性 上 呼吸 道 感 染 人 过 破 , 恨 性。 世道 痪 六 、 应 用 





: 肪 喇 、 亚 各 性 咳 呈 和 慢 
和 急性 咳 喇 为 3~ 3 周 . 慢 性 咏 
















查 有 无 民营 
分 为 两 类 :一 类 为 胸 片 有 明确 病 杰 普 、 怒 灾 、 必 汉 
须 
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-六 汰 
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图 UACS) 、 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


3 , 即 通常 所 说 的 不 明 厚 因 慢 性 咳嗽 (简称 慢性 咳嗽 )。 和 党 

见 原 因为 咳嗽 变异 性 哮 跨 (cough-variant asthma, CVA)、 
上 气 道 咳 嗽 综合 
胃 - 食 管 反 流 性 咳嗽 (gastro-esophageal reflux 
related cough,GERC) 和 非 冉 喘 性 嗜 酸性 粒 细胞 性 支气管 
| 炎 (Cnonasthmatic eosinophilic bronchitis,NAEB) 等 。 
亚 急性 咳嗽 ,或 称 迁 延性 咳嗽 , 指 咳嗽 症状 持续 3 一 8 
周 。 亚 急性 咳嗽 最 常见 的 原因 是 感染 后 咳嗽 ,其 次 为 上 气 道 
咳嗽 综合 征 .CVA 等 。 在 处 理 亚 急 性 咳嗽 时 ,首先 要 明确 咳 
嗽 是 否 继 发 于 先前 的 呼吸 道 感 染 , 并 进行 经 验 性 治疗 。 治 疗 
无 效 者 ,再 考虑 其 他 病因 并 参考 慢性 咳嗽 诊断 程序 进行 
诊治 。 

咳嗽 通常 也 根据 有 无 咳 痰 分 为 咳嗽 伴 咳 痰 和 无 疾 干 咳 。 

前 者 被 认为 是 驱逐 疾 液 的 生理 性 咳嗽 ,治疗 重点 是 气 道 高 分 
泌 ;后 者 多 属 病理 性 咳嗽 ,诊断 和 治疗 应 聚焦 在 咳嗽 本 身 。 


【诊断 方法 与 程序 】 

(一 ) 病史 与 体格 检查 ”与 临床 上 采集 病史 及 体格 检 
碍 要 求 相同 。 除 应 注意 咳嗽 症状 的 本 身 特征 外 ,还 要 特别 
关注 可 能 的 病因 及 其 有 关 线 索 。 

(二 ) 常用 辅助 检查 

1 影像 学 pot 吉 关 二 觅 片 可 以 隐 关 8 

















征 (upper airway cough syndrome, 






























现 及 部 异 










或 不 能 显示 (如 早期 肺 间 质 疾病 ) 的 病变 诊 
电极 有 5 助 , 但 也 应 避免 滥用 。 除 胸部 影像 检查 外 ,还 应 根 
据 需 要 行 活 密 CT 检查。 

2 肺 功能 检查 ”通气 功能 愉 查 和 支气管 激发 试验 可 
以 帮助 诊断 和 鉴别 哮 跨 COPD 和 上 气 道 阻 塞 (upper 
常规 肺 功 能 正常 时 可 借助 激发 






airway obstruction, UA()), 
试验 诊断 CVA。 

3. 纤维 支气管 镜 检 查 。 当 怀 疑 支气管 肿 净 、 肺 肿瘤 、 
纤 支 镜 妾 视 和 活检 是 最 有 价值 的 检查 

) 其 他 辅助 检查 

1 ee 沉渣 涂 片 HE 米 
断 NAEB 的 必 备 检查 。 

2 食管 24 小 时 pH 监测 ”可 以 确定 有 无 GERC, 

3 咳嗽 激发 试验 “ 亦 称 咳嗽 敏感 性 斌 验 美国 胸 科 
医师 学 会 CACCP)2006 年 关于 咳嗽 诊治 循 证 临床 指南 已 不 
再 提 及 此 项 试验 。 





色 细 胞 学 计数 和 分 类 是 诊 









FeNO 诊断 CVA 有 一 定 的 参 


4. 呼出 气 NO(FeNO) 

尤其 合 放血 液 中 哮 酸 性 粒 细 胞 增多 的 患 省 
) 诊断 程序 

1. 急性 咳嗽 ”通过 
分 以 下 情况。 

) 可 能 危及 后 命 的 # 
作 .COPD 急性 肌 重 ,及 内 甸 











J 问 病 殉 .体检 或 辅助 丛 碍 ,应 区 

















吴 病 : 如 肺炎 炎 、 哮 虹 和 急性 重度 发 
心力 训 竭 和 上 其 他 危重 
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(2) 非 危及 生命 的 疾病 
:上 呼吸 道 或 下 呼吸 ji 
2) 原 有 疾病 病情 加 重 : 哮 ! 
UACS, 
3) 其 他 :环境 /职业 因素 所 致 。 
应 根据 病因 进一步 完善 诊断 ,评估 病情 。 
2. 亚 急性 咳嗽 ” 按 上 述 相同 临床 步骤 ,区 分 以 下 
情况 。 
(1) 感染 后 : 肺炎 、 支 气管 炎 、 百 日 咳 等 ,也 包括 
UACS. 啼 螨 .GERC、NAEB 等 由 于 感染 加 重 或 复发 , 敏 咳 
嗽 症状 迁延 。 
(2) 非 感 染 后 : 同 慢性 咳嗽 。 
3, 慢性 咳嗽 “ 亦 按 临床 步骤 ,区 分 以 下 情况 。 
(1) 吸烟 或 服用 ACEI: 戒烟 、 停 药 , 若 无 效 则 进入 慢 
性 咳嗽 诊断 程序 
(2) 的 国光 内 、 
应 治疗 , 若 无 效 则 进入 慢性 咳嗽 诊断 。 

慢性 咳嗽 诊断 程序 应 根据 可 疑 疾 病 如 UACS、CVA、 
GERC 和 NAEB 在 经 验 性 治疗 无 效 后 ,选择 性 采用 下 述 诊 
断 检 查 :24 小 时 食管 pH 监测 ;@@ 内 镜 或 透视 评价 奉 哄 
功能 ;@ 食 管 钢 餐 ;@ 舱 罕 CT; @@ 胸 部 高 分 辨 CT; @ 纤 支 
训 ;@ 超 声 心 动 图 等 。 必 要 时 进行 环境 评价 。 


【慢性 咳嗽 主要 病因 与 治 

hn 
重点 治疗 基础 疾病 。 这 里 仅 讨论 慢性 咳嗽 儿 种 特定 
的 病因 诊断 及 治疗 。 


(一 ) UACS 亦 称 各 后 滴 流 综合 征 (postnasaldrip 








喘 、COPD、 支 气管 扩张 、 














合 征 





syndrome, PNDS)。 鼻 部 疾病 引起 分 废物 倒流 只 后 和 咽 只 
等 部 位 ,直接 或 间接 刺激 咳嗽 感受 器 ,导致 以 咳嗽 为 主要 表 





现 的 综合 征 被 称 为 PNDS。 由 于 目前 无 法 明确 上 呼吸 道 相 
关 的 咳嗽 是 否 由 名 后 滴 阁 流 直接 刺激 或 是 炎症 直接 刺激 上 呼 
吸 道 咳嗽 感受 器 所 化 ,2006 年 ACCP 指南 提倡 改 

1 和 


必用 本 名 。 
除了 咳嗽 、 咳 痰 外 , 患 考 通常 ; Ee 
着 液 附 郑 ,频繁 ; 光路 、 | 
。 有 有 主诉 声音 











ee 

(1 发 作 性 或 持续 性 咳嗽 ,以 白天 咳嗽 为 主 , 人 睡 后 较 
少 咳嗽 。 

(2) 中 

(3) 

(4) 

《57 痉 证 记 区 二 肯 解 ， 
3. 治疗 ”依据 基 侧 疾病 而 定 ， 





非 变 应 性 共 炎 .血管 舒 缩 性 只 炎 、 全 年 性 熏 炎 、 善 通 感 
冒 引起 的 UACS 首选 第 一 代 抗 组 胺 药 和 减 充 血 剂 。 

第 一 代 抗 组 胺 药 代 表 药 物 为 马 来 酸 握 芋 那 敏 ,常用 减 
充血 剂 为 盐酸 伪麻黄碱 。 大 多 数 患 者 在 初始 治疗 后 数 天 至 
2 周 内 产生 疗效 。 各 种 抗 组 胺 药 对 非 变 应 性 锚 炎 的 治疗 均 
有 效果 ,首选 无 镇 议 作 用 的 第 二 代 抗 组 胺 药 .常用 药 
I 

锚 腔 吸入 糖 皮 质 激素 是 变 应 性 锚 炎 的 首选 药物 .通常 
为 丙 酸 倍 氨 米松 (每 瞄 孔 每 次 50kg) 或 等 效 剂 基 的 其 他 吸 
人 糖 皮质 激素 ,每 天 1~2 次 。 色 甘酸 钠 吸 入 对 变 应 性 奥 炎 
亦 具 有 良好 的 预防 作用 ,应 用 剂 盖 为 每 次 20mg, 每 天 3 一 4 
次 。 改 善 环境 、 避 免 变 应 原 刺激 是 控制 变 应 性 盘 炎 的 有 效 
措施 。 




















3 J - 代 搞 
周 . 用 总 减 充 血 剂 1 周 .只 吸入 糖 皮质 


组 贝 药 和 减 充血 剂 3 
激素 3 个 月 。 内 科 治 疗效 果 不 佳 时 可 行 负 压 引流 、 穿 刺 引 
流 或 外 科 手 术 。 


(二 ) CYA_CVA 是 一 种 特殊 类 型 的 哮喘 ,咳嗽 是 其 
堆 一 或 主要 的 临床 表现 ,无 明显 喘息 ` 气 促 等 症状 或 体征 ， 
但 有 气 道 高 反应 性 。 

1. 临床 表现 “主要 表现 为 头 激 性 于 贝 .通常 咳嗽 比较 
剧烈 ,夜间 咳嗽 为 其 重要 特征 。 感 骨 冷 空气 灰尘、 油烟 等 
容易 诱发 或 加 重 咳嗽 。 

2. 诊断 标准 

) 慢性 咳嗽 常 伴 有 明显 的 夜间 刺激 性 咳嗽 。 

(2) 支气管 激发 试验 阳性 或 最 大 呼 气流 旺 (PEF) 有 昼夜 
变异 率 二 20%%。 

(3) 支气管 扩张 药 、 糖 皮质 激 来 治疗 有 效 。 

C4) 排除 其 他 原因 引起 的 慢性 咳嗽。 

3. 治疗 ”原则 与 只 喘 治 疗 相同 。 大 多 数 忠 省 
剂量 糖 皮质 激素 加 B 受 体 激动 药 即 可 ,很 少 需要 口服 粮 皮 
质 激素 治疗 。 治 疗 时 间 不 少 于 6 一 8 周 。 

(三 ) GERC 内 内 酸 和 其 他 内 内 容 物 反 流 进入 食管 
导 敏 以 咳嗽 为 突出 的 临床 表现 。GERC 是 优 性 咳嗽 的 第 
原因 。 

1. 临床 表现 ”典型 反 流 症状 表现 为 胸 革 后 烧灼 感 、 芭 
酸 、 咀 气胸 问 等 。 有 微 基 误 豚 的 GERC 患者 . 显 期 更 吻 出 
现 咳嗽 证 状 及 咽 叭 部 症状 。 临 床上 也 有 不 少 GERC 患 普 
没有 反 流 症状 . 咳 只是 其 唯一 的 临床 表现 。 咳 嗽 大 多 发 生 
在 se 立 位 ,十 咳 或 咳 少 居 自 色 茸 凌 

eem 

(1) 慢性 咳嗽 ,以 白天 咳嗽 为 主 。 

(2) 24 小 时 食管 pH 监测 .Demeester 积分 二 
利 (或 ) 反 流 与 | 关 概 率 (: 

(3) 排 A EBUAC: 

(4) 抗 肥 流 治 疗 
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定 

















12. 70. 





与 咳 咯 









第 三 章 ”和 急性 气 道 炎症 和 上 和 气 道 阻塞 
对 于 没有 开展 食 答 pH 监测 的 单位 或 经 济 条 件 有 限 
的 慢性 咳 吐 患 者 ,具有 以 下 指 征 者 可 考虑 进行 诊断 性 
治疗 5 
(1) 患者 有 明显 的 进食 相关 的 咳 喇 ,如 和 餐 
咳嗽 等 。 








(2) 患者 伴 有 骨 食 管 反 流 (CGER) 症 状 . 如 反 酸 、 咀 气 、-- 





胸骨 后 烧灼 感 等 。 
(3) 排除 CVA、EB、UACS 等 疾病 .或 按 这 些 疾 病 治 疗 





效果 不 佳 。 抗 反 流 治疗 后 咳嗽 消失 或 显著 缓解 .可 以 临床 
诊断 GERC 。 
3. 治疗 


(1) 调整 生活 方式 :减肥 ,少食 多 僚 , 避 免 过 侈 和 有 睡 前 
避免 进食 酸性 、 油 肛 食 物 及 饮料 .避免 饮用 咖啡 及 吸 
烟 。 高 枕 卧 位 :天 Se 

(2) 制 酸 药 : 常 选用 质子 泵 抑制 剂 ( 如 奥 美 拉 唑 或 其 他 
类 似 药物 ) 或 pr hd 雷 尼 蔡 丁 或 其 他 类 似 药物 ) 。 

(3) 促 胃 动力 药 : 如 多 潘 立 珊 等 。 






























(4) 如 有 骨 十 二 指 肠 基础 疾病 (慢性 胃炎 、 胃 溃疡 、 十 
二 指 肠 炎 或 溃疡 ) 伴 有 幽门 螺杆 菌 感染 的 患者 均 应 进行 相 
应 的 治疗 。 

(5) 内 科 治 疗 时 间 要 求 3 个 月 以 上 .一 般 需 2 一 4 周 方 
显 疗效 。 少 数 内 科 治 疗 失败 的 严重 反 流 患者 .可 考虑 手术 
治疗 。 

(四 ) EB 一 种 以 < I 胞 浸润 为 特征 的 非 









哮 螨 性 支气管 炎 , 是 慢性 咳嗽 的 重要 。 本 病 是 否 为 一 
独立 疾病 尚 无 定论 。 虽 然 本 病 与 哮喘 明显 不 同 , 但 也 有 人 
将 其 称 为 “前 哮喘 "”。 

1. 临床 表现 ”主要 症状 为 慢性 刺 
的 临床 症状 ,一 - 般 为 干咳 ,偶尔 咳 少许 要 
间 咳 嗽 。 部 分 患者 对 油烟 ,灰尘 、 比 味 或 * 
常 为 咳嗽 的 诱发 内 素 。 守 者 无 气喘 .呼吸 困 
气功 能 及 呼 气 峰 流速 (PEFR) 变异 这 
性 的 证 据 。 

2. 诊断 标准 

51) 慢性 咳嗽 ,多 为 刺激 性 干咳, 或 华 少 全 舌 闫 。 

(2) 入 线 胸 片 正常 。 

(3) 肺 通气 功能 正常 .“ 


日 问 变 蜡 





刺激 性 咳嗽 . 常 是 唯一 
可 在 白天 或 作 
气 比 较 敏 感 ， 
她 通 
尤 气 道 高 肥 应 









正常 ， 








这 高 及 应 性 检测 阴性 .PEI 









细胞 比例 三 0. 03。 
: 除 二 了 变性 粒 组 胞 增多 性 奖 病 
(6) 加 服 或 吸入 糖 皮质 


酸性 





天 2 次 .持续 应 用 工 癌 以上。 


的 其 他 糖 皮质 激素 推荐 由 
用 干粉 豚 入 剂 1 服 , 证 人 


韶 始 治疗 可 联合 应 用 泌 尼 和 松 ! 





10~20mg. 世 


1689 


后 咳嗽 、 进 食 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


(五 ) 其 他 
1. 变 应 性 咳嗽 ”慢性 咳嗽 且 伴 有 某 些 特 应 性 (atopy) 


表现 .但 不 能 确定 为 哮 跨 、 变 应 性 鼻炎 或 EB 的 患者 称 变 应 


| 性 咳嗽 (allergic cough, AC) 。 月 前 尚 无 公认 的 诊断 标准 ， 
可 参考 下 列 条 款 :@ 变 应 原 皮 试 阳性 :@ 过 敏 物 质 接触 史 ; 











人 @ 血 清 总 1gE 和 特异 性 18 增高 ;四 肺 功 能 正常 , 气 道 高 反 
应 性 检测 阴性 ;@@ 排 除 其 他 原因 的 咳 语 ;@ 抗 组 胶 药 或 糖 皮 





质 激素 治疗 有 效 。 

2. 感染 后 咳嗽 ” 当 呼 吸 道 感染 的 和 急性 期 症状 消失 后 . 
咳嗽 仍 迁 延 不 您 。 除 呼吸 道 病 毒 外 .其 他 病原 体 如 细菌 、 
原 体 和 衣原体 等 均 可 能 引起 感染 后 咳嗽 ,其 中 以 普通 
引起 的 咳嗽 最 为 常见 ,又 称 为 “感冒 后 咳嗽 
多 表现 为 刺激 性 干咳 或 咳 少量 白色 黏液 痰 ,通常 持续 3~8 
周 ,X 线 胸 片 检查 无 异常 。 感 染 后 咳嗽 常 为 自 限 性 ,多 能 自 
行 缓解 。 通 常 不 必 使 用 抗生素 ,但 对 肺炎 支原体 .肺炎 衣 原 
体 和 百日咳 杆菌 引起 的 感染 后 咳嗽 ,使 用 抗生素 治疗 有 效 。 
对 部 分 咳 喇 症状 明显 的 患者 可 以 短期 应 用 镇 咳 药 、 抗 组 胺 
药 加 用 减 充血 剂 等 。 

3. 血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 剂 (ACEI) 诱 发 的 咳嗽 见 
于 应 用 ACEI 类 降 压 药 治疗 的 患者 ,其 发 生 率 为 10 引 一 
308 , 占 各 种 原因 慢性 咳嗽 的 1 多 一 
史 , 通 常 停 药 后 4 周 症状 消失 或 显著 减轻 

4, 气管 支气管 结核 (tracheobronchial tuberculosis) 气 
管 支 气管 结核 在 慢性 咳嗽 病因 中 所 占 的 比例 尚 不 清楚 ,但 
在 国内 并 不 罕见 ,多 数 合并 肺 内 结核 .也 有 不 少 患者 仅 表现 

比 患 者 咳嗽 是 唯一 的 临床 表现 ,部 
考核 中 毒 症状 ,在 体 有 时 可 闻 
X 线 胸 片 常 无 明显 异常 改变 , 临 





a 
目 




















及 局 限 性 吸 气相 干 哆 音 。 
床 宕 易 误 诊 或 漏诊 ,但 胸部 CT 检查 大 多 肺 内 有 一 定 的 结 


核 病灶 如 细 支 气管 炎 的 表现 。 对 怀疑 气管 支气管 结核 的 趾 
者 应 首先 进行 火 涂 片 找 抗 酸 杆菌 或 痰 结核 培养 ,必要 时 震 
管 锐 检查 以 明确 诊断 
5. 心理 性 咳嗽 ”或 称 习惯 性 咳嗽 、 心 因 性 咳嗽 。 儿 童 
个 村 党 如 。 典 而 表现 为 日 间 咳 喇 . 专注 于 某 一 事物 及 夜间 
休息 时 蝶 喇 消失 ,党 华 焦 虚 症 状 。 诊 断 方法 为 排除 性 
要 清 疗 为 暗示 治疗 ,年 长 儿童 或 可 试用 抗 焦虑 药 
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陈 雪 华 、 何 礼 贤 

急性 气管 支气管 炎 (acute tracheobronchitis) 是 气管 为 

主 并 可 累及 支气管 的 自 限 性 急性 气 道 炎症 (acute airway 
inflammation)(1 一 3 周 ), 主要 表现 为 咳嗽 ， 诊断 前 提 是 临 













床 和 影像 没有 肺炎 证 据 。 中 华 医 学 会 呼吸 病 学 分 会 (咳嗽 
的 诊断 与 治疗 指南 》 内 定义 名 时 由 于 生物 
性 或 非 生物 性 因素 引起 的 < 征 。 





2011 年 欧洲 呼吸 病 学 会 将 其 定义 为 :急性 气管 支 
没有 慢性 肺 部 疾病 的 患者 出 现 以 咳嗽 为 主 的 各 
以 伴 有 咳 痰 或 其 他 临床 征象 提示 是 下 呼吸 道 感染 
以 其 他 原因 来 解释 (如 锚 窦 炎 和 喀 虹 )。 可 以 认为 这 是 迄今 
对 本 病 比 较 准确 的 界定 。 





【病原 体 与 流行 病 学 】 

本 病 的 病原 体 主要 是 病毒 、 
初级 保健 机 构 就 诊 的 下 呼吸 道 感染 患者 的 
示 , 细 菌 (主要 是 肺炎 链球 菌 ) 占 26% ,非典 型 病原 体 ( 主 要 
是 肺炎 支原体 ) 占 24% ,病毒 ) 占 19%， 
其 他 研究 则 表明 病原 体 比 
例 要 低 。 非 典型 病原 体感 染 的 发 生 洪 可 能 会 受 局 部 地 区 小 
流行 的 影响 ,1994 年 瑞典 曾 有 研究 报道 ,急性 支气管 炎 有 
25% 归 因 于 衣原体 感染 = 认为 百日咳 为 儿 剖 昌 
20 世纪 80 年 代 以 来 ,本 病 在 :国家 的 年 长 儿童 和 年 
轻 人 中 增加 ,美国 旧金山 市 的 一 项 研究 表明 咳嗽 郑 2 周 的 
153 例 成 人 中 有 12% 证 明 为 百日咳 杆菌 感染 。 呼 吸 道 感 染 
的 常见 病原 菌 如 肺炎 链球 苹 
菌 和 卡 他 莫 拉 苗 亦 常 怀疑 为 本 病 的 致 病菌 ,但 除非 在 新 生 
儿 ` 人 工 气 道 或 免疫 抑制 患者 ,至 今 没有 “细菌 性 支气管 炎 ” 
的 确切 证 据 。 半 数 以 上 的 患者 检测 不 出 病原 体 。 芭 染 性 
内 素 如 烟尘 和 过 丝 原 也 在 支气管 炎 的 发 病 中 起 更 
要 作用 ,但 确切 比例 尚 不 小 楚 。 

社区 中 具有 急性 下 呼吸 道 症状 的 人 群 颇 多 .但 就 医者 仅 
占 10%%。 在 西欧 近 10 余年 来 初级 保健 机 构 中 急性 气管 坟 
气管 炎 的 发 病 率 从 50 人 /1000 人 。 年 下 降 至 22 人 /1000 
人 。 年 .可 能 原因 是 下 呼吸 道 感染 就 医 减少 .以 及 医生 对 以 
咳 呈 为 主要 症状 的 患者 诊断 为 唉 蜡 或 COPD 较 过 去 增多 。 
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【发 病 机 制 与 病理 】 

病理 主要 为 气管 支气管 笑 膜 充血 ,水肿 、 分 泌 物 增加 ; 
下 层 水 种, 淋巴 细胞 和 中 性 六 细胞 肖 润 。 一 股 仅 限于 
支气管 和 肺叶 支气管 笑 膜 .严重 首 可 吝 延 至 细 支 气 
管 和 肺泡 ,引起 微血管 坏死 和 出 血 。 损 害 严重 者 黏膜 纤毛 
功能 降低 ,纤毛 上皮 细胞 损伤 、 脱 阔 ， 炎 症 消 退 后 - 莫 痢 的 
结构 和 功能 多 












上 
VB 








能 恢复 正常 


阻塞 





近年 来 有 人 ; 
的 关系 。 在 复发 性 急性 支 气 
作 较 正常 人 群 为 多 。 反 之 ,急性 支 气 和 
支气管 哮喘 史 或 特异 质 病史 ,提示 支气管 ; 
支气管 炎 患 者 咳嗽 迁延 不 侈 的 原因 之 一 。 






管 类 的 三 者 轻 度 支 气管 叶 
思考 且 往 亦 多 有 


挛 可 能 是 急性 
























【临床 





床 表现 】 
起 病 往往 先 有 上 呼吸 道 感染 的 症状 ,如 熏 塞 、 流 涕 、 咽 
断 哑 等 。 在 成 人 .流感 病毒 . 腺 病毒 和 肺炎 支原体 
可 有 发 热 , 乏 力 、 头 痛 、 全 身 酸 全 身 症状 ;而 具 病 
每 、 冠 状 病毒 等 引起 的 急性 支气管 炎 常 无 这 些 表现 。 炎 症 
累及 支气管 严 膜 时 . 则 出 现 咳嗽 \ 咳 羔 。 咳 呈 
炎 的 主要 表现 ,开始 为 刺激 性 干咳 ,3 一 上 天 后 
减轻 ,咳嗽 转 为 持 全 受惊 、 see S 
起 有 晚 睡 或 体力 活动 时 咳嗽 加 剧 。 咳 嗽 为 阵 发 
SS 呕吐 及 胸 . 腹 册 六 克 es 
吸烟 者 则 更 长 。 半 数 患者 有 咳 ; 黏液 性 、 ee 
可 转 为 月 性 痰 , 偶 痰 中 带 血 。 气 和 二. 深呼吸 及 咳嗽 
eae 首 。 部 分 患者 可 出 现 支 气管 痉挛 et 
:等 的 胸部 紧缩 感 ,长 期 随访 此 类 患者 可 能 
有 慢性 阻塞 性 肺 疾病 及 其 他 损害 肺 功 能 的 基 
础 疾病 者 可 有 发 红 和 呼吸 困难 。 胸 部 体检 .如 么 液 分 泌 物 
洲 留 于 较 大 支气管 时 可 闻 及 粗 干 性 哆 音 ,咳嗽 后 史 音 消失 。 
支气管 痉挛 时 .可 闻 及 哮 鸣 音 。 无 并 发 症 者 不 累及 肺 实质 。 
胸部 影像 检查 无 异常 或 仅 有 上 肺 纹 理 加 深 。 
















急性 支气管 
鼻 咽 部 症状 
空气 . 展 
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演变 为 哮喘 。 

















【诊断 与 鉴别 诊断 】 
诊断 并 不 困难 ,通常 根据 症状 ,体征 X 线 表现 、 血 常规 
检查 即 可 作出 临床 诊 上 < 管 支气管 炎 通 常 是 一 个 






临床 诊断 ,对 于 没有 慢性 肝 部 疾病 的 吕 者 来 说 重要 的 是 省 
要 除外 肺炎 。 但 对 于 一 个 咳嗽 1 一 3 周 而 没 有 发 热 等 其 他 








受 争议 的 问 


感染 (lower 


症状 的 患者 来 说 ,是 否 需要 胸 片 检 查 是 一 个 很 
题 。 这 也 就 是 欧洲 呼吸 病 学 会 坚持 用 下 呼吸 道 
respiratory tract infection,LRTD 这 个 和 名词 的 原因 .建议 只 
有 出 现 如 下 一 项 表现 (新 出 现 局 限 性 肺 部 体征 、 呼吸 困难 、 
有 指 率 汪 100 次 /分 发热 二 4 天) ) 害 要 怀疑 肺炎 的 中 
少 先 测 血清 C 反应 蛋白 (C-reactive protcin， CRP) .如果 
CRP<<20mg/ 荆 则 不 考虑 肺炎 的 诊断 ,如 果 CRP>100mg 
二 需要 怀疑 帆 亲生 “机 过 胸 片 来 确认 。 因 此 在 影 
像 学 es 支气管 炎 的 诊断 是 一 个 临床 诊断 .用 
ILRTI 则 能 站 缺失 导致 诊断 不 正确 。 
对 于 影像 edi 常 的 急性 履 吴 训 者 ， 
诊断 通常 也 与 上 呼吸 道 等 诊断 重 蕉 在 一 起 而 难 
以 区 分 ,特别 是 当 咳 喇 正 逐渐 成 为 一 个 涂 断 任 训 的 提名 急 
性 气管 支气管 炎 和 急性 咳嗽 有 时 几乎 成 了 一 
果 咳 嗽 超过 3 周 而 成 为 后 .是 天 
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学 管 支气管 的 













第 三 章 ”急性 气 道 炎症 和 上 和 气 道 


难题 。 事 实 上 许多 亚 急性 咳嗽 项 至 慢性 咳嗽 大 多 起 源 于 急 
性 的 病毒 感染 ,而 感染 不 仅仅 局 限于 上 呼吸 道 .而 是 自 上 而 
下 全 呼吸 道 的 炎症 反应 ,导致 气 道 的 反应 性 升 高 。 作 者 认 








为 对 于 急性 气管 支气管 炎 而 言 .病程 和 急性 症状 的 把 握 可 “让 


能 是 诊断 的 分 水 岭 。 
对 于 有 慢性 气 道 疾 病 如 COPD、 哮 跨 、 


A A 


支气管 扩张 的 起 
老 来 说 ,是 否 需 要 诊断 急性 气管 支气管 ;是 虞 站 路 路 前 
问题 ,理论 上 两 者 可 以 合并 存在 .但 临床 医生 更 倾向 用 原 有 
疾病 的 急性 加 重 , 如 COPD 急性 加 重 来 诊断 出 现 的 情况 ， 
但 并 非 每 次 出 现 急性 气管 支气管 的 炎症 都 会 导致 原 有 疾病 
的 加 重 而 需要 改变 原来 的 维持 治疗 .因此 需要 临床 医生 淮 
确 把 握 两 者 的 区 别 而 避免 过 度 诊断 和 治疗 。 

许多 影像 学 有 异常 的 急 慢性 肺 部 疾病 如 肺炎 、 肺 结 
肺 脓肿 、 肺 癌 、 肺 间 质 纤维 化 , 均 可 出 现 不 同 程度 的 咳嗽 .为 


















民 


这 








避免 误诊 ,如 有 果 咳 嗽 超过 3 周 ,治疗 效果 不 佳 .或 者 出 现 其 
他 症状 不 能 解释 ,建议 曼 性 咳嗽 的 流程 .先行 胸部 入 









线 检 查 。 对 于 本 身 就 有 慢性 肺 部 疾患 的 患者 . 宕 对 照 影 像 
学 的 变化 ,区 分 是 否 是 原 有 疾病 的 加 重 。 

气管 支气管 炎 的 病原 一 般 认为 以 病毒 最 为 常见 .其 他 
肺炎 支原体 和 百日咳 杆 蚤 
要 进行 病原 学 检查 。 特 见 Fe 
亏 es 但 通常 病程 迁 
通过 支气管 镜 检查 来 明确 ， 


慢 






一 般 患 者 A 有 慢性 心肺 基础 疾病 者 , 流 
感 病毒 引起 的 支气管 炎 导 致 严重 通气 不 足 时 . 需 住 让 
呼吸 支持 和 氧 疗 。 

对 症 治疗 主要 是 止咳 祛 痰 .剧烈 干咳 患者 可 适 
a > 痉挛 时 可 用 共 碱 或 B& 受 休 激 动 





普 受 





当 应 用 
-77 
采暖 .多 饮 















于 的 小 篇. 美国 宝 少 
全 物 消 闻 .和 而 通常 认 
为 其 主要 的 病因 是 病毒 。 但 由 于 病 内 诊断 的 不 确定 性 .是 
和 否 应 用 抗菌 药物 成 为 临床 难题 ,建议 在 老年 人 有 心肺 若 础 
辣 者 特 者 可 以 应 用 大 了 环 内 卫 关 

厅 约 物 。 





人 













【预防 ] 


冬季 注意 保暖 、 


各 侈 上 呼吸 道 
作 . 治 理 染 。 改善 劳动 卫生 
过 气体 、 酸 穷 和 粉尘 的 外 侈 


感染 :成 灿 
条 件 ,生产 


做 好 环保 1 
车 间 芝 防止 各 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


Infect.2011,17(S6) :El-E39. 
第 三 节 上 气 道 阻塞 


和 


何 礼 贤 
上 气 道 指引 至 气管 隆 突 一 段 的 传导 性 气 道 ,通常 以 胸 





腔 人 和 人口 ( 体 表 标 志 为 胸骨 上 切 迹 ) 为 标志 ,分 为 胸腔 外 上 气 
道 和 胸腔 内 上 气 道 两 部 分 。 上 气 道 疾 病 颇 多 ,部 分 归 入 外 
咽喉 科 的 诊治 范围 ,也 有 不 少 就 诊 于 呼吸 内 科 ., 或 者 划 界 并 
不 明确 :如 是 症 和 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 ， 上 和气 道 疾病 最 常 
见 和 最 具 特 征 性 的 症状 是 上 气 道 阻 塞 (upper airway ob- 
struction,UAO)。 本 节 用 症状 而 不 用 疾病 单独 讨论 旨 在 强 
调 :DDUAO 有 别 于 下 气 道 ( 或 弥漫 性 气 道 ) 阻 塞 ( 如 COPD、 
哮喘 ) ,需要 注意 鉴别 ,而 临床 常 有 将 上 气 道 阻塞 长 期 误诊 
为 哮喘 者 ;@UAO 又 分 为 急性 和 慢性 ,前 者 需要 紧急 
理 , 不 得 丝毫 延误 ;@@UAO 具有 特征 性 的 肺 功能 流 
环 的 变化 ,临床 医师 应 当 善于 运用 这 项 检查 识别 不 同类 
的 UAO。 
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【上 和 气 道 阻塞 的 原因 了 
按 急性 和 慢性 列 于 表 17-3-1 。 
表 17-3-1 上 气 道 阻塞 的 原因 
急性 异物 吸入 
水 肿 : 过 敏 性 、 血 管 神经 性 .烟雾 吸入 























感染 :扁桃 体 炎 ,咽炎 、 会 厌 炎 、 咽 后 壁 脓肿 、 急 
性 阻塞 性 喉 气 管 支气管 炎 (croup) .免疫 抑制 患 


者 只 念珠 菌 病 
,功能 障 但 


慢性 







肉 菠 肿 性 
关 淋 岂 名 
主 支气管 .纵隔 淋巴 结 





1 
迫 )、 结 核 ( 咽 后 壁 有 
迫 ) 






忆 格 纳 肉 芽 有 种 ( 声 门下 和 狭 窗 、 淡 疡 性 气管 支 气 





伤 、 食 管 失 






i 管 受 太 受 犯 : 申 状 原 肿 、 甲 状 腺 

纵隔 肿瘤 (淋巴 六 、 淋 巴结 转 侈 性 

及 六 

种 痢 : 因 瞧 ， 气管 (乳头 瘤 病 ， 

首 阻塞 的 附加 原因 

有 , 鲍 疫 抑制 儿童 的 喉 部 病变 
人 征 ( 各 种 原因 的 多 站 

先天 性 喉 哆 血管 环 ( 双 主动 脉 纪 畸形) 压迫 气 

管 , 先 大 性 点 门下 狭窄 . 铬 多 糖 病 
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【病理 生理 与 肺 功能 改变 

胸 外 的 上 气 道 处 于 大 气压 下 , 胸 内 部 分 则 在 胸 内 压 作 
用 之 下 。 气 管内 外 两 侧 的 压力 差 为 跨 壁 压 。 当 气管 外 压 大 
于 胸 内 压 , 跨 壁 压 为 正 值 , 气 道 则 趋 于 闭合 ; 当 跨 壁 压 为 负 
值 时 , 即 气管 内 压 大 于 气管 外 压 , 气 管 通畅 (图 17-3-1)。 上 
气 道 阻塞 主要 使 患者 肺泡 通气 减少 ,弥散 功能 则 多 局 正 党 
上 气 道 阻塞 的 位 置 . 程 度 . 性 质 (固定 型 或 可 变型 ) 以 及 呼 气 
或 吸 气相 压力 的 变化 ,引起 患者 出 现 不 同 的 病理 生理 改变 ， 
产生 吸 气 气流 受 限 . 呼 气 气流 受 限 ,抑或 两 者 均 受 限 。 临 床 
上 ,根据 呼吸 气流 受阻 的 不 同 可 将 上 气 道 阻塞 分 为 三 种 , 即 
可 变型 胸 外 上 气 道 阻塞 .可 变型 胸 内 上 气 道 阻 塞 和 固定 型 
上 气 道 阻塞 。 

(一 ) 可 变型 胸 外 上 气 道 阻塞 ”可 变型 阻塞 指 梗阻 部 
位 气管 内 腔 大 小 可 因 气 管内 外 压力 改变 而 变化 的 上 气 道 阻 
塞 , 见 于 气管 软化 及 声带 麻 辛 等 疾病 的 患者 。 正 常情 况 下 ， 
胸 外 上 气 道外 周 的 压力 在 整个 呼吸 周期 均 为 大 气压 , 吸 气 
时 由 于 气 道内 压 降低 ,引起 跨 ,其 作用 方向 为 由 管 
外 向 管内 ,导致 胸 外 上 气 道 倾向 于 缩小 。 存 在 可 变型 胸 外 
上 气 道 阻 塞 的 患者 , 当 其 用 力 吸 气 时 ,由 于 Venturi 效应 和 
汪 流 导致 阻塞 远 端的 气 道 压力 显著 降低 , 跨 壁 压 明显 增 大 ， 
引起 阻塞 部 位 气 道口 径 进 - 现 吸 气 气流 严重 受 
阻 ;相反 , 当 其 用 力 呼 气 时 , 气 普 加 ,由 于 路 条 
低 ,其 阻塞 程度 可 有 所 减轻 。 动 态 流量 -容积 环 表现 为 吸 气 
流速 受 限 而 呈现 吸 气 平台 ,但 呼 气流 速 受 限 较 轻 不 出 现 平 
会 , 蔡 或 呈现 正常 图 形 , 50 色 肺活量 用 力 呼 气流 速 
(PEFwy ) 与 50%% 肺 活 量 用 力 吸 气流 速 (FIFw: ) 之 比 
(FEFss /FIFsoy )>>1.0( 图 17-3-2)。 

(二 ) 可 变型 胸 内 上 气 道 阻塞 可 变型 胸 内 上 气 道 阻 
蹇 ,见于 胸 内 气 道 的 气管 软化 及 肿 交趾 者 。 由 于 胸 内 二 气 
的 压力 与 胸 内 不 接 近 , 管 腔 外 压 ( 胸 内 压 ) 与 管 腑 
压 相 比 为 负 压 , 跨 壁 压 的 作用 方向 由 管 膀 内 向 管 腔 外 , 导 色 
胸 内 气 道 倾向 于 扩张 。 当 患者 用 力 呼 气 时 ,Venturi 


注 流 可 使 了 胆 寨 近 端 的 气 道 讨 力 降低 , 亦 引起 阻塞 部 位 气 道 


























































































环 增 记 FEF /ETF， <0.2( 参 见 图 17.3 2)。 

(三 ) 固定 型 上 气 道 阻塞 辕 定 型 上 气 道 阳 塞 指 上 气 
道 阻塞 性 病变 部 1 豚 时 跨 壁 讨 的 改变 不 能 
引起 梗阻 部 位 的 气 道口 答 变 化 ,见于 气管 狭窄 和 中 状 腺 
肿瘤 患者 。 这 区 首 , 其 吸 气 和 呼 气 时 气流 均 明 显 受 限 
HH 程度 相近 , 动 过 积 环 的 吸 气流 速 和 呼 气 流 违 均 
转岗 平台 。 多 数学 者 认为 .50% 肺 活 世 时 呼 气流 速 与 吸 
气流 加 之 比 (EFF，。 7EIF，) 等 于 工 是 冉 定 而 二 气 道 阻塞 
























的 特征 (参见 图 17 3 2)。 但 与 阻塞 病变 邻近 的 正常 气 道 
可 出 现 可 变型 阻 赛 .对 FEEF， FEIE， 
于 以 注意 





有 一 定 的 影响 ;应 


气 道 阻塞 



















































































图 17-3-1 与 气 道口 径 有 关 的 压力 及 正常 流量 -容积 环 
正常 正常 肺 气 肿 哮喘 固定 可 变性 | 可 变性 
儿童 UAO 胸 外 胸 内 
UAO UAO 
50% 
肺 活 王 
呼 、 吸 |0.9~1.0| 0.8 0.3 0.5 0.9 >1.0 ”|0.2 或 <0.2 
气流 速 | | | | |g 
2 [ 上 [ [ wp 
: ! ! r 向 四 
人 村 二 后 全 二 
| 上 | 全 
上 [ [| | k [4 气 
上 上 上 上 -6 
100' 0 100 30 100 50 00 50 100 50 100 50 100'50" 3 
和 17-3-2 ”正常 人 和 阻塞 性 气 道 疾 病 患 者 的 流量 -容积 曲线 改变 
和 病理 生理 不 清楚 。 临 床 见 于 气管 切 开 术 后 (尤其 是 儿 


【临床 表现 】 


急性 上 气 道 阻 塞 通 ? 
闻 及 喘 鸣 音 。 初 起 喘 


突 发 性 严重 呼吸 困难 ,听诊 可 
吸 气 性 , 随 着 病情 进展 可 出 
i 鸣 声 。 严 重 者 可 有 缺 氧 等 急性 呼吸 衰 竟 的 表 

岗 。 慢 性 上 气 道 阻 塞 早期 症状 不 明显 ,逐渐 出 现 刺 激 性 
F 咳 ` 气急 。 喘 鸣 音 可 以 传导 至 胸 ,因而 容易 误 判 为 肺 部 


只 鸣 普 ,误诊 为 峰 跨 或 COPD。 因 病因 不 同 可 有 相应 的 证 
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康 















状 或 体征 ,如 肿 阁 管 有 痰 中 带 血 ,声带 麻 次 则 有 声 晰 和 大 
居 样 咳嗽。 
【诊断 】 

基本 要 点 和 程序 包括 :@ 对 可 疑 患者 的 搜寻 ;四 肺 功能 
全 存 ,特别 要 描记 流量 -容积 阴线 ;四 影像 学 或 身 咽 喉 科 检 
碍 ,寻找 阻塞 及 其 定位 ;加 必要 时 借助 喉 镜 或 纤维 支气管 镜 
进行 活 组 织 检查 , 价 立 病 趣 学 诊断 。 





【呼吸 内 科 涉 及 UAO 的 主要 疾病 与 治疗 】 
从 定位 而 言 呼吸 内 科 小 用 的 UAO 指 气管 疾病 . 即 胸 
肾 。 以 下 简要 叙 述 除外 串 六 和 感染 ( 肿 闹 内 容 
第 万 章 ) 的 另 几 种 重要 气 和 
(一 ) 气管 支气管 软化 (tracheobronchomalacia) 








病因 














童 )、\ 黏 多 糖 综合 征 ( 黏 多 糖 在 气管 壁 沉积 ) .其 他 可 能 的 床 
因 有 吸烟 ,老年 性 退化 .过 商 气 道 压 ( 可 能 组 Re 
道 阻 塞 ) 纤 维 组 织 先天 性 脆弱 。 气 道 软 ; .弹力 纤 六 
起 失 。 肉 眼 观 可 分 为 两 类 , 即 * 新 月 me 道 壁 陷入 管 


腔 ) 和 " 刀 鞘 ?型 ( 侧 壁 塌 
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主要 症状 是 





陷 ) 。 起 嗽 、 咳 疾 、 








反复 呼吸 道 感染 和 咯血 。 治 疗 方法 主要 有 3 种 . 即 持续 气 
气 气管 切 开 和 气管 支架 置 入 ,可 按 病情 严重 程度 





gd 机 进行 选择 。 
(二 ) 复发 性 多 软骨 炎 (relapsing polychondritis, RP) 
一 种 累及 全 身 软 骨 的 自身 免疫 性 结缔 组 织 病 .1923 年 
i Wartenhorst 首 te 主要 引起 名、 下 .呼吸 道 软 
1 开光 炎 以 及 主动 脉 心 
EE 在 气管 和 主 





























化 非常 相似 ， 有 作者 认为 RP 是 乞 
GL 


ey, We Se A 






和 和 位 惕 本 病 。 
肺 功能 流量 -容积 环 描记 、 移 部 
We 接 的 诊断 让 据 是 纤 支 镜 
附 、 狭 窗 、 本 病 缺 少 
基 俱 和 攻 激 索 类 


Le 茹 村 二 Tr 外 攻 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


威胁 生命 时 需要 气管 切 开 。 气 管 支架 置 人 可 能 在 





一 定时 期 


气管 支气管 淀粉 样 变 (tracheobronchial amyloid- 
原 发 性 淀粉 样 变 累 及 气管 支气管 树 比 较 少 见 。 
Thompson 有 Citron 将 其 分 为 3 种 类 型 :@ 气 管 支气管 型 
影响 上 气 道 或 中 心性 气 道 ); 四 小 结 节 性 肺 实质 型 ( 肺 内 单 
发 或 多 发 性 小 结 节 ) ;弥漫 性 肺泡 间隔 型 。 后 两 型 常 误 阐 

























为 肺 种 瘤 , 经 手术 或 尸检 病理 确诊 。 气 管 支气管 淀粉 宰 变 
表现 为 大 气 道 肿块 或 弥漫 性 黏膜 下 班 块 。 支 气管 蚀 下 可 见 
气管 支气管 壁 星 猎 卵 石 状 , 管 壁 显著 增 厚 ,可 延 及 数 级 较 小 
的 支气管 。 临 床 症状 无 特异 性 。 诊 断 有 赖 于 纤 支 镜 活检 、 
标本 镜 检 和 刚果 红 阳 性 染色 。 本 病 预 后 不 良 ,但 进展 可 以 





相当 缓慢 ,少数 患者 可 生存 数 十 年 。 病 变 弥 漫 累及 较 小 支 
气管 者 约 30% 在 4 一 6 年 内 死亡 。 治 疗 困难 ,激光 凝 灼 、 支 
架 置 入 如 果 指 征 选择 三 当 可 以 有 一 定 效果 。 局 部 放疗 偶尔 
亦 有 帮助 . 有 人 提出 可 试用 抗 肿 瘤 化 疗 药物 ,但 治疗 反应 
很 慢 (6 一 12 个 月 ) 。 


(四 ) 气管 狭窄 (tracheal stenosis) ”气管 狭窄 相对 常 


慢性 阻 蹇 性 肺 疾病 (ehronic obstructive pulmonary dis- 
casesCOPD, 以 下 简称 慢 蛆 肺 ) 是 一 种 持续 受 限 特 征 的 
会 可 道 , 呈 进行 性 发 展 , 与 肺 对 有 害 气 























奖 病 。 气 流 受 限 不 气 
体 或 有 J 异常 炎症 反应 有 关 。 和 急性 加 重 和 合并 症 影 
响 六 六 严重 程度 。 全 奈 感 为 4 光一 20 和 :是 第 4 位 
死因 。 我 可 340 岁 以 上 大群 为 8. 2% ,预计 到 2020 
作 将 上 升 至 第 3 位 .生死 亡 去 128 万 。 如 能 及 时 防治 ， 








可 有 效 控制 病情 .减缓 疾病 进展 ， 改善 生活 质 盟 。 


〖 发 病危 险 因素 】 

赠 阳 上 师 最 常 抑 危 险 因素 。 约 176 的 患者 从 术 吸 
州 -与 其 他 人 危险 因 夫 ,如 生物 闪 料 .职业 环境 或 室内 外 空气 
尘 及 其 他 有 也 有 关 。 一 项 为 期 8 
胡 ,吸烟 者 FEVi 平 5 每 年 下 降 60ml( 中 
om 成 类 后 下 降 全 二 机 

















患者 体内 存在 售 鼎 赣 利 抗 彝 白 萌 失衡 


(气管 切 开 ) 为 最 常见 原因 ,其 他 原因 包括 创伤 、 
气 道 灼伤 等 。 气 管 扩张 术 、 支 架 置 人 和 切除 重建 林 可 根据 
病情 进行 选择 。 气 道 灼 伤 引起 的 广泛 狭窄 治疗 困难 。 

(五 ) 气管 支气管 扩大 (tracheobronchomegaly) 一 种 
先天 性 异常 ,表现 为 气管 和 主 支气管 萎缩 ` 阐 力 纤维 缺乏 和 
气 道 肌 层 减 少 ,气管 和 支气管 变 软 , 导 致 吸 气 时 显 若 扩张 
面 呼 气 时 狭窄 陷 闭 。 置 入 支架 似 乎 是 最 好 和 唯一 的 治疗 
选择 。 

(六 ) 骨 质 沉着 性 气管 支气管 病 ( tracheobronchopathia 
是 老年 人 气管 支气管 的 退行 性 病 

变 , 表 现 为 气管 支气管 笑 膜 下 软骨 性 或 骨 性 小 结 节 , 如 盟 内 
样 。 轻 者 无 症状 泛 病变 者 可 出 现 咳 嗽 .咯血 ` 气 
急 、 反 复 呼 吸 道 感染 ,以 及 肺 不 张 等 。 气 管 镜 下 摘除 道 块 
状 病灶 可 效益 。 
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晶 寨 性 肺 疾病 





性 有 关 。 其 他 危险 因素 为 被 动 吸烟 , 气 道 高 反应 性 ` 反 复旦 
吸 道 感染 ,出 生 时 低 体重 或 幼年 普 养 不 式 、 家 族 史 和 不 良 的 
社会 经 济 状况 等 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 
(一 ) 慢性 炎症 反应 很 多 研究 显示 , 慢 阳 肿 气 道 辟 和 
肺 实质 内 存在 以 中 性 粒 细胞 、 巨 叭 细胞 和 CD8" 本 淋巴 缉 
胞 浸润 为 主 的 不 同 程度 的 慢性 炎症 ,急性 发 作 期 较 稳 定 歇 
更 为 明显 。 其 机制 尚 不 十 分 清楚 ,可 能 与 激活 的 巨 哆 细胞 、 
[到 细 胞 或 CD8 工 淋巴 细胞 释放 的 化 学 趋 化 因子 有 关 ， 
共 中 主 要 的 中 性 料 细 胞 趋 化 因 子 有 1 8(interleukin-8)、 
:类 Bi (leukouiene B ,LTB,) 和 肿瘤 坏死 内 子 TNF-a 
(umor necrosis factora) ,与 炎症 细胞 之 间 存 在 复杂 的 相 
所 作用 .引起 慢性 气 道 9 炎症 。 
(二 ) 蛋白酶 和 抗 蛋白 酶 失衡 








大 一 人 研究 表明 . 笛 阻 及 
-方面 气 道 和 肺 实 








质 蛋 白术 [中 性 粒 细胞 弹性 蛋白 酶 (NE) 和 基质 金属 蛋白 醇 
CMMP)] 增 加 ,活性 增强 。NE 是 由 中 性 粒 细胞 产生 的 一 
种 中 性 丝 抠 酸 能 引起 肺 弹 破坏 ,刺激 黏液 分 








这 ,增加 基底 膜 通 透 性 ,刺激 内 皮 细 胞 释放 IL-8 和 巨峰 细 
胞 释放 LTB; . 加重 炎 症 反应 。MMP 是 一 组 由 中 性 粒 细 
荣 细 胞 和 气 道内 皮 细 胞 分 泌 的 内 源 性 多 肽 酶 ,能 降解 
i di 汲 一 方面 抗 货 白 酶 缺乏 ,不 足 或 部 分 

昌 1-AT) 是 由 肝脏 
市 气 道上 皮 细 胞 液体 
应 引起 弹性 蛋白 酶 负 
,弹力 纤维 肺 坏 从 而 形成 肺 气 肿 。 其 
诅 抽 制剂 大 部 分 在 肺 局 部 产生 。 分 泌 型 白细胞 蛋白 
酶 抑制 齐 i 
较 m AT Sn 制 中 性 粒 细 胞 介 导 的 蛋白 分 解 。 














抗 N 








减少 。 天 放款 


居中 wu -AT 







































| 剂 (TIMP) 是 基质 金 ee 
:肺泡 上 皮 液 体 层 中 。 









" 炎 六 和 有 产生 彼 白 酶 增加 、 活 性 增强 ,超过 抗 蛋 白 
名 的 数 和 维和 活性 时 ,引起 弹力 纤维 破坏 ,促使 及 气 肿 形 成 。 
(三 ) 氧化 抗 氧化 失衡 ”局 患者 肺 部 氧化 剂 来 源 
有 外 源 性 和 内 源 性 。 外 源 性 德 和 空气 污染 ;内 
让 更 为 巨 吹 细 胞 和 中 性 入 组 用 对 炎症 细胞 释放 的 氧 自 
由 起。 生 他 总 起 气 道 上 皮 损伤 主要 是 由 于 自由 基 与 细 
腔 侧 i 



































et 力 
首 多 、 Se. -6JIL8 和 NO) 
。 组 蛋白 去 乙酰 化 酶 活性 降低 导致 糖 皮质 








达 增 多 





抗 炎 作用 下 降 。 
机 体 抗 所 化 系统 中 主要 的 抗 氧 化 剂 是 谷 眩 甘 肘 ,同时 


还 有 气 道 以 及 上 皮 细 胞 内 的 氧化 还 原 酶 类 。TNF-a 或 气 
化 剂 作用 于 线粒体 产生 反应 性 氧 自由 此 CROS) .参与 核 因 
六 NEB 和 乌 化 还 原 敏 感性 转录 因子 活化 全 白 -1CAP-1) 
的 活化 。 细 胞 内 谷 紫 廿 肽 降低 型 谷 胱 匡 肽 的 比值 
能 测 季 NF-xB 和 AP- 的 活化 ,随后 导 敏 抗 气 化 剂 保护 性 
基因 以 及 促 炎 基因 的 共 表 达 , 当 氧化 ; 齐 作 用 超过 抗 所 化 和 
作用 时 即 损伤 组 织 . 这 在 机 体 对 灿 穷 的 炎症 反应 中 是 非常 
关键 的 。 

(四 ) 气 道 重 塑 及 其 机 制 ” 气 道 整 和 肺 实质 贡 
证 号 a 抽 伤 ee A 

































长 因子 有 转移 生长 因子 -BCTGF-B) 、 表 皮 生 长 因子 (EGF)、 
芷 本 的 成 纤维 细胞 生长 轩 i bFGF) 及 胰岛 素 样 生长 因子 
GGP) 等 。 生 长 因子 平时 多 无 活性 ， 1 胞 释放 的 贷 让 
确 或 化 党 国 邓 可 将 无 活性 生长 轩 手 前 体 转 为 活性 型 。 生 长 
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因子 的 释放 与 炎症 因子 几乎 同步 .提示 组 织 细胞 和 ECM 
的 增殖 在 疾病 过 程 中 不 断 进 行 。 





(五 ) 遗传 慢 阻 肺 患者 的 子 代 和 和 同 卵 双胞胎 中 该 病 
发 病 率 高 于 一 般 人 群 :提示 与 踪 传 有 关 。 已 知 与 慢 阻 肺 可 
能 主要 有 ai-AT 基因 、 维 生 素 D 结合 蛋白 基 ， 














因 、INFe 基因 ,线粒体 环 氧化 物 水 解 酶 (mEPHX) 基因、 
谷 胱 甘 肽 -S- 转 移 酶 (GSTs) 基 因 细胞 外 超 氧 化 物 歧 化 酶 











5EC-SOD) 基 因 和 基质 金属 蛋白 酶 基因 等 .但 除 a -AT 的 
ZZ 型 与 肺 气 肿 以 及 肺 功 能 的 下 降 肯 定 有 关外 .其 他 尚 存 争 
议 , 有 待 进一步 研究 。 
【病理 】 

可 包括 三 种 重 盖 状态 , 即 慢 性 支气管 炎 ( 气 道 条 液 高 分 
泌 )、 慢 性 细 支 气管 炎 ( 小 气 道 疾病 ) 和 肺 气 肿 (由 于 肺泡 筑 
损 导致 气 腔 扩大 )。 


(一 ) 大气 道 ”常见 病理 改变 有 狐 液 腺 
的 医 液 腺 化 生 、 腺 管 扩张 杯 状 细胞 增生 ,类 < 
生 和 和 气 道 平滑 肌 肥 大 .支气管 医 膜 上 皮 细 胞 的 纤毛 





泉 增 生 ,浆液 腺 管 
细胞 化 















加 ,纤毛 结构 异常 发 生 在 干 和 顶部 .包括 纤毛 细胞 空 
性 、 细 胞 膜 上 是 出 、 形 状 改 变 等 

(二 ) 小 气 道 ” 呈 < 相 内 花 小 于 2mm 的 细 支 气管 
要 表现 为 管 壁 单 核 巨 噬 细 胞 和 CDS8- 工 淋巴 细胞 浸润 ， 
状 细胞 化 生 , 平 滑 肌 增 生 及 纤维 化 , 管 腔 扭 曲 
同 程度 黏液 栓 形成 , 管 壁 因 肺 气 肿 引 起 气 道外 
降低 。 

(三 ) 肺 气 肿 形成 肺 气 肿 是 : 指 终 末 支 气管 远 端 刘 
(包括 呼 吸 性 细 支 气管 .肺泡 管 .肺泡 寺 和 肺泡 ) 赂 
有 气 道 辟 破坏 .可 为 小 叶 中 央 型 和 全 小 时 型 肺 气 肿 。 
主要 发 生 在 吸烟 者 ,后 者 在 wm -AT 缺乏 阁 更 明显 。 这 同 种 


类 型 肺 气 肿 是 不 同 的 病理 过 程 还 是 同一 种 病理 改变 所 禾 不 
同 程度 还 有 争议。 


本 





上 亲 者 













【病理 生理 】 

(一 ) 甘 液 分 泌 亢进 和 医 液 纤毛 功能 障碍 ”于 衡 的 藉 
液 分 泌 和 清除 有 助 于 物理 防御 功能 . 持续 必 
会 阻塞 呼吸 道 , 导致 气 流 受 限 。 慢 阻 盯 是 者 往往 合并 纤毛 
FE 改变 wl 这 严 液 纤毛 洲 除 
功能 障碍 :从 而 加 重 吕 了 预 让 
影响 虽 不 如 FEW' .但 可 使 患者 
1 售 。 


(二 ) 呼吸 生理 异常 和 肺 功能 改变 

1 肺 容量 肺 容 旺 增加 .又 称 肺 过 诬 充 所 (和 气体 陪 
半 ) .是 复 阻 肺 的 特征 ,表现 为 及 总 和 (Ciotal lung capacity, 
TLO) .功能 残 气 最 (funesional residual capaciiy. FRC) 和 残 
依据 其 发 生机 制 , 可 用 


dvnamic hyperinlla 








气量 (residual volame. RVWD 增 商 


其 分 成 静态 过 度 充 所 和 动态 过 遮 


IOQ5 








第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


tion.DHD) 。 
静态 肺 过 度 充气 主要 与 肺 弹性 回 缩 力 降低 有 关 。 由 于 
市 弹性 纤维 组 织 破坏 .使 其 弹性 回 缩 力 减 小 ,结果 FRC 增 
| 加 。 静 态 肺 过 度 充 气 主要 见于 慢 阻 肺 后 期 以 及 a- 抗 胰 蛋 
白 酶 缺乏 者 。 与 静态 肺 过 度 充气 相 比 ,DH 可 发 生 在 所 有 
y ht 是 引起 肺 容量 增加 的 最 常见 原因 。 其 形成 机 
与 呼 气 受 限 和 呼吸 频率 增加 有 关 。 在 运动 时 党 要 增 
ma i 和 呼 气 时 间 缩 短 , 慢 阻 肺 可 
主意 的 是 当 FRC 接近 TLC 且 需 要 增加 通 
VT) 和 动员 补 呼 气量 (ERV) 的 潜力 
只 有 通过 增 放 呼吸 频率 来 增加 分 钟 通气 
: 缩短 呼 气 时 间 ,加剧 肺 内 气体 湾 贸 和 DH。DH 具 
有 可 逆 性 ,已 成 为 许多 药物 治疗 的 靶 点 。 
肺 过 度 充 气 还 会 对 患者 呼吸 力学 产生 不 利 影响 。 正 常 
人 吸 气 时 ,由 于 肺 容量 远 远 低 于 胸廓 自然 位 置 (相当 于 
TLC 的 67 站) ,主要 克服 肺 弹性 回 缩 力 和 表面 液体 张力 即 
可 扩张 胸 廊 。 慢 阻 肺 时 内 于 然 位 置 ， 
人 胸 席 人 


































































种 硬 为 均 降 你 , 进 步 诱发 呼 
患者 运动 时 或 急性 加 重 期 尤 


度 缩 短 导致 患者 吸 气 | 力 : 
吸 肌 疲 ， 冬 吸 亡 竭 。 
为 明显 ,与 呼吸 困难 加 重 密切 相关 。 

2， 肺 通气 功能 “不 完全 可 逆 性 进行 性 气流 受 限 .小气 
道 纤维 化 和 狭窄 .肺泡 弹性 回 缩 力 降低 ,以 及 维持 小 气 道 开 
放 的 支撑 结构 破坏 和 不 同 程度 的 可 逆 阻 塞 , 均 会 降低 慢 阻 
肺 患者 用 力 肺 活 量 (FVC)、 第 1 秒 用 力 肺 活 量 (FEV' )、 
FEVi /FVC 和 最 大 通气 量 (MVV) ,而 最 大 呼 气流 速 的 降 
低 往往 不 明显 。 

3. 气体 分 布 和 换 气 功能 肺 
减少 以 及 肺泡 周围 毛细 血管 广泛 损 震 ， 
COPD 肺 部 病变 程度 不 一 ,同一 部 位 支气管 和 血管 受 黑 程 
度 也 不 一 致 。 患 者 某 些 肺 区 支 气 严重 ,而 肺泡 毛细 
血管 血 流 量 减 少 不 显 著 , 臻 通气 ， 血 流 比例 降低 ,或 称 静 - 动 
肪 分流 应 。 男 一 些 肺 区 的 通气 变 化 不 大 ,但 肺泡 周转 
毛细 血管 受 损 (如 毛细 血管 网 修 坏 、 血 管 重 建 、 血 管 收 
及 肺泡 内 ) 使 血 流 灌注 减少 ， 臻 通 亿 流 比例 增 
岂 改 应 ， 台 ' 散 功能 减退 和 通气 / 血 流 比例 失调 
得 外 时 笋 入 蛆 肺 低 气 血 症 的 重要 在 
GOPD 急性 加 恒 期 更 为 明显 。 肺 通气 和 换 气 功 能 障 伪 发 展 
到 一 定 程 度 (一 般 FEVi 一 1 区 项 计 值 ) 便 会 发 生 低 氢 血 放 





















膨胀 做 裂 ,肺泡 面积 
可 使 弥散 功能 减退 。 


































和 (或 一 氢化 碳 灌 留 ， 慢 阻 肺 里 期 机 体 可 通过 代 供 ,保持 
常 ,主要 为 低 气 血 症 。 随 着 病情 进展 .患者 不 能 对 





PaCO, 下 
入 增加 的 通气 负荷 时 : 即 出 现 C02 洲 因 , 低 氧 血 症 也 将 更 
重 ;在 运动 和 睡 眼 时 PaO 可 明显 下 降 , 出 现 
低 气 备 症 或 使 聊 在 的 低 氧 血 症 加 重 , 有 时 了 睡眠 较 运 动 时 更 
为 明 蝇 
(三 ) 心血 管 等 系统 性 影响 。 尽 生 

















曼 阳 及 患者 脐 毛 细 


上 与 





管 稀 琉 .狭窄 和 破坏 .但 不 是 引起 肺动脉 高 压 的 主要 原 
eer 收缩 是 肺动脉 高 压 最 主要 的 病因 。 缺 氧 
解除 后 ,肺动脉 压 可 恢复 正常 。 长 期 慢性 缺 氧 可 引起 肺 小 
动脉 平滑 肌 肥 厚 、 内 膜 灶 性 坏死 ,纤维 组 织 增生 、 血 管 狂 窜 
和 肺 血管 重 构 。 慢 性 缺 氧 还 可 导致 红细胞 增多 , 血 容 旺 
香 度 增高 ,形成 多 发 性 肺 微小 动脉 原 位 血栓 ,增加 肺 循环 肯 
力 , 加 重 肺动脉 高 讨 ,最 终 发 展 成 肺 心 a 衰竭 。 慢 阻 
肺 系统 性 炎症 反应 和 全 身 氧化 应 激增 强 可 影响 ， 
引起 一 系列 合并 症 。 















可 产生 全 血 


【临床 表现 】 

多 于 中 年 发 病 , 好 发 于 秋冬 寒冷 季节 
嗽 , 咳 疾 , 少 数 可 仅 咳 喇 不 伴 咳 痰 ,此 至 
无 咳嗽 症状 。 痰 为 白色 泡沫 或 黏液 性 , 合 
多 , 转 为 月 痰 。 和 典型 症状 为 气 促 或 呼吸 困难 ,4 
时 出 现 ,后 逐渐 加 重 ,甚至 发 生 于 日 常 活动 和 时 咯 天 
常 有 体重 下 降 、 食 欲 碱 退 、 精 神 抑郁 和 (或 )f 
染 时 可 咳 脓 痰 或 咯血 。 后 期 出 现 低 氧 血 症 和 (或 
症 ,可 并 发 慢性 肺 源 性 心脏 病 和 右 心 衰竭。 

早期 体征 可 不 明显 , 仅 在 急性 发 作 期 背部 或 肺 底 闻 及 
干 ` 湿 哆 音 。 随 进展 可 出 现 柄 状 购 , 输 助 呼吸 肌 和 
斜 角 肌 及 胸 锁 乳 突 与 呼吸 .重症 可 见 胸 腹 耶 有 盾 返 动 及 
剑 突 下 心脏 搏动 。 低 E 时 可 出 现 至 膜 及 皮肤 发 维 , 俯 
二 氧化 碳 小 留 者 可 见 球 结膜 水 肿 。 伴 右 心 衰竭 省 可 见 下 眩 
水 肿 , 上 腹部 触 诊 肝脏 增 大 。 胸 部 吨 诊 过 消音， 心 浊 音 界 统 
小 , 肺 肝 界 降低 。 听 诊 两 肺 呼吸 音 减 低 , 呼 气 延长 ,有 时 可 
闻 干 哆 将 或 湿 哆 音 ,心音 时 Pz > As 


脖 远 ,并 肺动脉 商 

【辅助 检查 】 
(一 ) 肺 功 能 检查 ”是 判断 有 无 气流 受 限 诊断 居 阻 是 
的 金 标准 ,对 其 严重 度 评价 监测 治 疗 反应 和 疾病 进 | 
佑 预后 也 有 重要 意义 。 应 对 所 有 慢性 咳嗽 、 咳 疾 和 危险 因 
未 接触 只 ( 邑 使 没有 出 现 呼 吸 困难 ) 者 进行 肺 功 能 检查 , 确 
诊 投 好 在 缓解 期 \ 鹃 入 支气管 舒张 剂 20 分 钟 后 进行 。 吸 入 
支气管 舒张 剂 后 FEVVFVC<-70 皮 并 排除 其 他 疾病 引起 
的 气流 受 限 即 可 确诊 。 其 后 每 年 至 少 随访 1 次 肺 功能 。 
FEV' 占 预计 值 百分比 是 判断 气流 受 限 程度 的 良好 指标 。 
深 吸 气 便 (inspiratory capacity,1C0) 三 潮气 量 VTSJ 才 补 吸 
气 医 (IRV) ,与 最 吸 困 难 及 运动 能 力 的 关系 较 FEVi 更 密 
切 ,评价 支气管 舒张 剂 疗效 也 较 FEV, 好 。 度 充 气 指 





























































肺 过 


标 TLC ERC 和 RV 增高 ,RV/TLC 增高 ,而 VC 降低 。 一 
关 芝 


氧化 优 浆 散 量 CDLe) 降 低 ,DL 与 肺泡 道 气量 (Va 
(Dlxwy 站 较 单 纯 ee 





Wi 
可 以 阳性 ,特别 是 急性 加 重 时 。 村 舒张 试验 
接受 支气管 舒张 剂 治疗 也 有 益 。 
(二 ) 胸部 X 线 


早期 X 线 胸 片 可 无 明显 变化 。 有 肺 
过 度 充 气 后 可 发 现 胸 亡 前 后 径 增 长 - 肋 问 阶 增 宽 , 肺 野 透 党 
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度 增 高 , 顺 员 低 平 , 心 影 狭长 。 肺 血管 纹理 残 根 状 , 肺 外 周 “人 慢 阻 肺 者 相同 。 
血管 纹理 稀 朴 等 ,有 时 见 肺 大 疱 形 成 。 并 发 师 动脉 高 压 和 
肺 心 病 时 , 除 右 心 增 大 的 X 线 征 外 ,还 可 有 肺动脉 圆锥 膨 ” 【诊断 与 鉴别 诊断 】 























隆 、 肺 门 血管 影 扩大 及 右 下 肺动脉 增 宽 等 。 根据 吸烟 等 高 危 因 素 接 触 史 . 呼 吸 困难 、 乾 性 咳嗽 或 多 1 
(三 ) 胸部 CT 高 分 辨 率 CT(HRCT) 有 助 于 本 病 鉴 ” 痰 等 症状 可 考虑 COPD 的 临床 诊断 ,确诊 需 行 肺 功 能 检 
别 诊断 , 且 对 辨别 小 叶 中 央 型 或 全 小 叶 型 肺 气 肿 及 确定 肺 ” 查 。 吸 人 支气管 每 张 剂 后 FEV1/FVC 二 70% 是 COPD 诊 


大 疱 的 大 小 和 数量 有 很 高 敏感 性 和 特异 性 .对 预计 肺 大 瘤 。” 断 的 必 备 条 件 。 但 也 有 少数 患者 并 无 咳嗽 、 咳 痰 . 仅 在 肺 功 
切除 或 外 科 减 容 术 的 效果 也 有 一 定价 值 。 研 究 还 表明 低 剂 。 能 检查 时 发 现 FEV1/FVC 二 70%, 在 除外 其 他 疾病 后 .也 
量 CT 对 早期 诊断 也 有 重要 参考 价值 。 可 诊断 为 COPD。 

(四 ) 动脉 血气 分 析 ”FEV <<40% 预 计 值 及 具有 呼吸 慢 阻 肺 应 与 支气管 赃 嘴 ,支气管 扩张 症 、 充 血性 心力 衰 
衰竭 或 右 心 亡 竭 临床 征象 者 , 均 应 行动 脉 血气 分 析 。 血 气 。” 竟 、 肺 结核 等 鉴别 , 表 17-4-1 为 鉴别 要 点 。 
异常 首先 表现 为 轻 中 度 低 氢 血 症 。 随 疾病 进展 , 低 氧 血 症 笑 司 有 从 汪 了 和 汉 治 汶 尖 
逐渐 加 重 ,并 出 现 高 碳酸 血 症 。 
















































(五 ) 睡眠 呼吸 监测 “适用 于 怀疑 睡眠 呼吸 暂停 或 者 诊断 可 能 的 表现 (并 不 一 定 存在 

睫 眼 时 低 氧 血 症 者 。 慢 阻 入 患者 睡 眠 呼吸 斩 停 发 生 率 与 相 于 每 个 病例 中 ) 
普通 人 豆 大 致 相同 ,但 是 两 种 情况 并 存 时 睡 忠 中 慢 阳 及 中 年 发 病 , 慢 性 进行 性 加 重 . 活 动 时 呼 

血 氢 饱 和 度 下 降 更 显著 。 吸 困 难 . 气 流 受 限 大 多 不 可 首 

(六 ) 其 他 检查 “并 发 感染 时 , 羔 涂 片 可 见 大 量 中 性 粒 哮喘 通常 早年 (童年 ) 发 病 , 症 状 变异 大 , 夜 
细胞 ,次 培养 可 从 出 各 种 病 | 常见 肺炎 链球 菌 .流感 哮 a ad ,党 同时 有 过 绒 性 如 
血 杆 英 \ 卡 他 莫 炎 克 雷 伯 杆菌 等 . 革 兰 阴性 杆菌 的 炎 和 和 (或) 湿疹, 有 家 族 史 . 气 流 受 限 大 
比例 六 性 肺炎 。 部 分 忽 忆 血 白 细胞 增 ZT 
多 。 慢性 缺 氢 者 血红 你 自 升 高 ,并 肺 心病 省 血 穆 度 增高 。 。 充血 性 心力 ” 肺 底 湿 曙 音 . 胸 片 或 胸部 CT 示 心 脏 护 
PF 作出 现 严重 肺 气 肿 者 m- 抗 胰 副 自 酶 基 或 活性 可 能 降低 ， 。 衰 竟 (CHFE) 大, 肺 水 种 , 肺 功能 示 限 制 性 通气 功能 

障 但 


该 病 多 见于 白 种 人 。 


【并 发 症 】 证 
(一 ) 自发 性 气胸 “ 肺 气 肿 想 者 并 发 自发 性 气胸 时 ,党 









痰 .通常 有 细菌 感染 . 肺 部 粗糙 
指 , 胸 片 或 胸部 HRCT 示 
气管 壁 增 厚 








因 肺 时 透亮 度 高 和 肺 大 疱 存在 ,气胸 体征 可 不 典型 . 吉 胸 部 肺结核 各 年 龄 均 可 发 病 . 胸 片 示 肺 部 有 溪 润 或 
CT 明确 诊断 。 结 节 表现 ,微生物 学 检查 可 确诊 .结核 









(三) 呼吸 衰竭 “呼吸 功能 严重 受 损 时 可 出 现 呼吸 蔷 NE 
章 ， 有 些 重 证 是 者 处 于 代 偿 基 ,呼吸 道 感染 \ 不 适当 各 疗 、 发 病 多 为 年 轻 不 吸烟 者 ,可 能 有 风湿 性 









可 诱发 急性 呼吸 


关节 炎 病 史 , 呼 气相 CT 示 肺 低 密 度 结 
季 灶 
大 多 数 为 男性 非 吸 烟 者 ,几乎 者 有 提 性 
胸 片 或 胸部 HRCT 六 义 温 性 小 


中 汤 吸 入 汉 5 过量 或 外 科 手 术 
训 站 ,也 称 慢性 呼吸 衰竭 急性 加 重 或 失 { 
{ 三 ) 慢性 肺 源 性 心脏 病 和 右 心 衰 竟 “ 心 功 能 代 伟 期 ， 








可 无 右 心 训 竟 表现。 当 病 变 进行 性 加 重 , 动 号 血气 显 化 时 ， 瞧 
可 显著 增高 肺动脉 压 并 加 重心 脏 负荷 ,加 上 心肌 缺 血 和 代 镍 中 央 性 斑 片 影 和 过 度 充气 









谢 病变 等 因素 ,可 诱发 有 心 亡 疯 。 
四 ) 继 发 性 红细胞 增多 症 慢性 缺 氧 引起 红细胞 代 i 
偿 性 增多 ,全 血 容量 增加 、 血 笃 度 增高 , 从 而 引起 头痛 、 头 台 疗 上 本 


名 . 序 鸣 .和 力 等 几 


【合并 症 】 
日 前 认为 慢 了 上 肺 是 金 身 性 疾病 , 常 与 其 并 存 
在 :合并 症 影 响 罗 有 :要 但 括 和 监测 ,减少 危险 因素 Rab 
缺 血性 心脏 病 、 心 力 衰竭 、 和 5 血压 .可 -种 或 几 人 病情 评估 和 上 监 点 各 所 


曾 













SR i ll 
性 加 重 . 减 少 病 治 并 发 症 得 减 
不良 反应 。 临 床 处 理 共 ck 分 ,分别 为 病 亿 评估 

























种 合并 存在 ) ,骨骼 肌 D 抑郁、 肺炎 临床 症状 、 示 米 急 性 加 重 、 住 院 和 侈 亡 风 哈 
肺癌 、 粮 尿 病 和 代谢 台 台 疗 没有 综合 评 佑 - 





1697 





第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


. 慢 阻 肺 气流 受 限 严重 度 分 级 “根据 支 气管 舒张 剂 
A FEV: 占 预计 值 百 分 比 将 其 分 为 上 级 ( 表 17-4-2)。 
表 17-4-2 慢 阻 肺 气流 受 限 严重 度 分 级 (GOLD 分 级 ) 




















分 度 标 准 
1 级 ( 轻 度 ) FEVIVFVC<70% ,FEV; 之 80% 预 计 值 
2 级 (中 度 ) FEV; /FVC<<70% ,50%SFEV, <80% 
预计 值 
级 (重度 ) FEVi/FVC<70% ,30%SFEV! <50% 
预计 值 
4 级 ( 极 重度 ) ”FEVi/FVC<70% ,FEV 一 30% 预 计 值 
2. 慢 阻 肺 综 合 评估 ”2011 年 GOLD 推荐 根据 慢 阻 肺 


气流 受 限 严 重度 分 级 ,急性 加 重 次 数 、 调 整 的 英国 医学 研究 
委员 会 呼吸 困难 评分 (mMRC)( 表 17-4-3) 和 CAT ( 慢 阻 肺 评 
估 试 验 )( 表 17-4-4) 将 其 分 为 A、B.C.D 4 组 ( 表 17-4-5)。 
表 17-4-3 ”呼吸 困难 评分 

分 值 标 准 

0 分 ”无 明显 呼吸 困难 (剧烈 活动 除外 ) 

1 分 ”快走 或 上 缓坡 时 有 气短 

2 分 由 于 呼吸 困难 比 同龄 人 走 得 慢 或 者 以 自己 

的 速度 在 平地 上 行走 时 需要 你 下 
3 分 ”在 平地 上 步行 100m 或 数 分 钟 后 需要 停 下 来 


















表 17-4-4 CAT 评分 表 














我 从 不 咳嗽 012345 我 一 直 咳 嗽 

我 的 肺 部 里 完全 没 012345 我 的 肺 部 里 者 是 

有 痰 (黏液 ) 痰 (黏液 ) 

我 的 胸部 完全 没有 012345 我 的 胸部 充满 压 

压迫 感 迫 感 

我 公 山 或 上 楼 梯 时 012345 我 想 山 

不 会 感到 气 蜡 时 感到 非 

我 在 家 做 任何 事 时 ， 0 12345 我 在 家 做 任何 事 

体力 都 没有 问题 都 感到 力不从心 

我 离 家 活动 时 非常 012345 因为 肺 功 能 不 好 ， 

自信 ,并 不 会 因为 肺 我 离 家 活动 时 完 

功能 而 有 任何 问题 全 没有 自信 

我 睡眠 很 好 012345 因为 肺 功能 不 好 ， 
我 睡眠 很 差 

我 精力 充沛 0 12345 我 完全 没有 精神 

注 , 把 症状 严重 度 分 为 6 级 ,最 轻 为 0 分 ,最 重 为 5 分 ,总 分 40 


分 ,分 值 越 高 症状 越 严重 
3. 慢 阻 肺 分 期 “分 为 急性 加 重 期 与 稳定 期 。2011 年 
GOLD 将 慢 阻 肺 和 急性 加 重 期 (AECOPD) 定 义 为 - -种 急性 
征 是 : 状 恶 化 ,超出 日 常 的 变 














起 病 过 程 
异 , 需 要 改 ,包括 增加 支气管 舒张 剂 的 种 类 和 齐 
量 , 使 用 抗 / 身 要 皮质 ; 质 泊 末 ， 稳 定期 则 指 加 者 咳嗽 、 





咳 痰 、 气 负 


























呼吸 : 状 稳定 
4 分 ”明显 呼吸 内 难 而 不 能 离开 房间 或 者 换 衣服 (二 ) 稳定 期 治疗 
1 药物 治疗 ” 现 有 药物 治疗 可 以 减少 或 者 消除 证 状 、 
提高 运动 耐力 ,减少 急性 发 作 次 数 和 严重 程度 以 及 改善 健 
表 17-4-5 ” 慢 阻 肺 综合 评 估 表 
患者 组 别 特征 气流 受 限 分 级 急性 加 重 次 数 (次 /年 ) mMRC CAT 
A 低 风 险 , 症 状 少 GOLD 1~2 I — 
B 低 风险 .症状 多 GOLD 1~2 a Ee 
人 高 风险 .症状 少 GOLD 加 pe pS 
D 高 风险 .症状 乡 GOLD 3~4 | 和 ge 
六 :mMRC 反 喘 呼吸 困难 程度 ;CAT 评分 综合 反映 临床 症状 瑚 更 讼 
es 和 气管 态 过 度 充 气 .从 而 减轻 呼吸 困难 。 慢 阻 肺 越 严 重 ,IC 改变 
较 










2011 a OI a 








峰 和 治疗 ie 
治疗 (下 17-4 6) .根据 患者 
晶 风险 , 半 物 可 获得 性 和 对 药物 反应 选择 
(1) 支气管 扩张 药 : 常 用 色 受 体 激 改动 药 、 
联合 应 用 有 协 长 效 制剂 
由 朋 及 减少 肺 过 度 充气 
少 残 气 基 ,减缓 运动 由 肺 动 








少 .但 能 减 





EVI 改 变 越 重要 。 

《2) 吸入 精度 质 激素 a 
je ) 和 | 重 限 (FEV, 一 -50% 预 计 值 ). 长 效 支 
张 药 不 能 控制 时 推荐 使 用 。 不 推荐 长 期 单 -吸入 精 皮 质 激 
家 : 因 其 疗效 不 如 联合 吸入 糖 皮质 激素 和 长 效 B& 受 体 激 
动 药 

(3) 馆 栈 戎 4CPDE4) 抑 制剂 :推荐 用 于 慢性 支气管 
炎 . 重 度 和 极 重 诬 气 流 受 限 伴 有 反复 急性 加 重 . 不 能 被 长 效 


或 以 













表 17-4-6 稳定 期 药物 治疗 
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组 别 推 “和 厦 备 选 其 他 选择 
A 按 需 使 用 短 效 B& 受 体 激动 药 长 效 康 受 体 激动 药 茶 碱 
昌 碱 能 受 体 阻 断 药 胆 碱 能 受 体 阻 断 世 








或 短 效 良 受 体 激动 药 和 短 效 胆 磊 能 受 体 


阻 断 药 
B 长 效 B& 受 体 激动 药 长 效 色 受 体 激 动 药 和 长 效 胆 碱 能 受 体 阻 ” 短 效 B& 受 体 激 动 药 或 (和 ) 短 
或 长 效 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 断 药 效 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 
茶 碱 
[3 长 效 色 受 体 激动 药 十 吸入 糖 ”长 效 良 受 体 激动 药 短 效 色 受 体 激动 药 或 (和 ) 短 
皮质 激素 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 效 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 








或 长 效 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 或 


制剂 





受 体 激动 药 十 磷 酯 酶 4 抑制 剂 。” 茶 碱 
或 长 效 胆 酸 能 受 体 阻 断 药 十 磷 酯 酶 4 抑 


D 长 效 Be 受 体 激动 药 十 吸入 糖 ” 长 效 B 爱 体 激 有 质 激素 羧 甲 司 坦 









短 效 户 受 体 激动 药 或 (和 ) 短 


受 体 激动 药 十 吸入 辐 皮 质 激素 效 胆 碱 能 受 体 阻 断 药 
酶 4 抑制 剂 茶 碱 


或 长 效 良 受 体 激动 药 和 长 效 胆 碱 能 受 体 


或 (和 ) 长 效 胆 碱 能 受 体 阻 - 

断 药 十 辜 
阻 断 药 
或 长 效 胆 碱 能 3 
制剂 


受 体 阻 断 药 和 磅 酯 酶 4 抑 





eb 者 。 

4) 全 身 糖 皮质 激素 应用 ， 对 慢 阻 师 稳 定期 患者 .不 推 
其 ear 1 服 粮 皮质 激素 治 # 

5) 祛 痰 和 镇 咳 : 单 双生 庆 和 仅 用 于 关 夭 难 咳 者 ， 
Ee, 看 规 则 使 用 。 镇 咳 药 可 能 不 利 于 痰 液 引流 , 应 
慎 用 。 

(6) 抗 氧化 剂 :应 用 抗 氧 化 剂 如 N- 乙 酰 半 胱 氮 酸 ,着 
由 司 坦 等 可 降低 反复 加 重 的 频 

(7) 免疫 调节 剂 :对 减少 
可 能 具有 一 定 的 作用 。 

(8) 疫苗 :流感 疫苗 可 减少 急性 加 重 的 严重 度 和 死亡 
举 , 可 每 年 给 予 工 次 (秋季 )。 扫 岁 且 
FEEVi<<40 兴 项 计 值 的 慢 阻 肺 患 者 使 用 肺炎 球菌 疫 首 ,每 5 
年 1 次 。 

(9) 中 医治 疗 : 某 些 中 药 具有 祛 并 ,舒张 支 气管 .免疫 
调节 等 作用 ,值得 深入 研 究 。 

2. 非 药物 治疗 “主要 包括 呼吸 康复 、 氧 疗 
无 创 机 械 通 气 (CNPPV) 治 疗 。 卓 前 认为 部 
痢 ， 笠 姑 是 自 光 有 明显 高 谈 肯 丰 定 者 应 用 可 区 印 攻 和 存 
期 ,减少 住院 风险 .但 对 生活 质量 的 改善 不 明显 。( 表 
17-4-7) 

(1) 康复 治 ; 


i 

















名 性 加 重 频 率 及 其 严重 程 
























了 :包括 健康 教育 
。 有 全 
人 地 增 a 





营养 文 持 、 物 


表 17-4-7 慢 阻 肺 非 药 物 治疗 




















患者 分 组 基本 推荐 

“A 戒烟 (包括 碱 ”体育 缮 炼 流 / 
烟 药 ) 肺炎 

B.C.D 戒烟 (包括 戒 ， 体 育 锻炼 
烟 药 ) 
呼吸 康复 

主要 包括 对 慢 阻 肺 认 知 和 劝告 患者 避免 危 必 


般 和 某 








向 方法 人 下 Bo 











最 初 应 该 是 改变 
千 养 总 ,以 避免 食欲 下 
中 其 他 物理 


降 和 至 
(如 咳嗽 
帮助 患 考 咳 见 











(2) 长 期 气 疗 ;可 以 提高 患 下 
睡眠 和 认 知 能 力 。 氧 疗 指 征 ;人 D 呼 吸 
55mmHg 或 动脉 血 氨 饱和 度 (Sa(); ) 夺 88 思 , 有 或 巨商 磋 
备 辛 。 加 Pa 55 一 60mmHg. 或 SaO0; 二 88 电 ,于 证 有 骨 
高 压 、 肺 心病 、 右 心 衰 竟 胞 增多 症 ( 血 细胞 比 窑 


琢 入 流量 4.0 一 2.0L min 氢气 ， 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


吸 氧 持续 时 间 盖 15 小 时 /天 ,以 便 使 患者 在 静 息 状态 下 达 
到 PaO0; 宇 60mmHg(SaO 〇 s 升 至 90%) ,维持 重要 器 官 功能 ， 
保证 组 织 氧 供 。 
| (3) 外 科 手 术 : 分 肺 外 手术 和 肺 本 身手 术 两 个 方面 。 
| 肺 外 手术 的 术 后 肺 部 并 发 症 可 增加 2. 7 一 3. 7 倍 , 术 枝 离 脐 
。” 肌 越 远 肺 部 并 发 症 越 少 。 术 前 戒烟 至 少 4 一 8 周 联合 规范 
治疗 ,可 减少 术 后 并 发 症 。 早 期 活动 .深呼吸 、 间 风 正 压 呼 
吸 、 有 效 止 痛 可 减少 术 后 并 发 症 。 针 对 肺 本 身 的 常规 肺 减 
容 手 术 适 应 证 为 :FEVi 过 35% 预 计 值 ;放射 性 核 素 肺 通气 
灌注 扫描 和 HRCT 证 实 不 均匀 肺 气 肿 , 且 切除 部 位 病变 严 
重 ; RV 或 FRC 二 220%% 预计 值 ; TLC> 125% 预计 值 ; 
PaCO, 二 55mmHg; 年 龄 二 75 岁 。 肺 减 容 手术 对 上 叶 严 重 
不 均 质 肺 气 肿 伴 运动 能 力 差 的 患者 更 有 效 。 虽 然 没 有 足够 
的 证 据 支 持 常 规 肺 减 容 术 , 但 是 越 来 越 多 的 研究 表明 经 纤 
支 镜 肺 减 容 术 具有 创伤 少 、 患 者 易于 接受 等 特点 ,值得 进 一 
步 研 究 。 
三 ) 急性 加 重 期 治疗 ”增加 支气管 扩张 药 种 类 和 剂 
量 ; 口 服 或 静脉 给 予 茶 碱 和 激素 ;有 感染 征象 者 用 抗生素 ; 
应 用 NPPYV 支持 呼吸 功能 ,可 减少 气管 插 管 .住院 天 数 ,其 
至 降低 死亡 率 。 
. 确定 AECOPD 原因 ”常见 
毒 、 支 原 体 、 衣 原 体 和 细菌 感染 。 | hh 肺炎 链 
4 血 杆菌 、 卡 他 莫 拉 葡 和 肺炎 克 雷 伯 杆 茵 
杆 获 是 最 常见 的 病原 菌 。 也 有 1/3 诱因 不 明 , 肺 炎 、 .充血 
性 心力 衰竭 .气胸 ,胸腔 积 液 \ 肺 血栓 栓塞 症 、 心 律 失常 等 
可 以 引起 与 AECOPD 类 似 的 钙 状 , 需 加 以 鉴别 。 血 液 生 
化 检查 有 助 于 确定 引起 AECOPD 的 其 他 原因 ,如 电解 质 
迷 乱 ( 低 钠 、 低 钾 、 低 氮 和 低 钙 、 低 亿 血 症 等 )、 糖 永 病 危 象 
或 营养 不 良 ( 低 白 蛋 白 ) 等 ,并 可 发 现 并 发 的 代谢 性 酸 碱 
失衡 。 
2. 诊断 和 评估 严重 度 ”AECOPD 分 级 目前 尚 无 一 致 
意见 ,可 参考 以 下 标准 :级 ,在 家 治疗 ; [级 , 街 住 院 治疗 ; 
而 级 为 急性 呼吸 3 。PEF<I00L/min 或 FEVi<<1.0L 
提示 闫 重 加 重 。 重症 患 者 难于 接受 肺 功 能 检查 ,可 及 时 分 
析 动 脉 血气 ,海平 面 大 气压 吸 空 气 时 PaOs <= 8.0kPa 
(60mmHg), Sa 过 90%%， 伴 或 不 伴 PaCOs 二 6.7kPa 
(50mmHg) 提 示 呼 吸 讲 





































































AECOPD 和 人 院 指 攻 或 极 重度 慢 阻 
肺 ;多 症 状 明 显 加 重 , 如 突 态 的 呼吸 困难 ; 
Ca 如 发 绀 `. 周 围 性 水 肿 D 初 始 治疗 无 效 ; 





现 严重 并 发 症 或 合并 症 :@ 新 发 心律 失常 ;年 迈 或 缺 
be 
ICU 收治 指 征 : 吧 严重 呼 
睡 淡漠、 昏迷 者 ;的 拆 4 进 站 
5. 3kPa(s en 
毒 (pDH<7.25) 考 
[流动 力学 4 \ 稳 定 ， 竺 要 血管 





疗 者 。 

3. 院外 治疗 AECOPD 早期 可 以 在 院外 治疗 ,但 需 
注意 病情 变化 ,及 时 决定 转院 的 最 佳 时 机 。 其 中 包括 适当 
增加 以 往 所 用 支气管 扩张 药 的 其 和 频 度 ,使 用 储 委 器 或 射 


流 雾 化 器 增进 疗效 。 适 合 使 用 抗 胆 碱 药 物 者 立即 加 用 。 对 
更 重 的 病例 ,可 以 给 予 数 天 较 大 剂 基 和 化 吸入 治疗 ,如 沙 丁 





胺 醇 2500pg、 异 丙 托 澳 狠 500pg; 或 沙丁胺醇 2500pg 加 蜡 
丙 托 溴 贸 250 一 500pg 旁 化 吸入 。 在 急性 加 重 期 使 用 全 身 
糖 皮质 激素 可 人 时 间 ,改善 肺 功能 和 动脉 血气 , 减 
少 早期 复发 的 风险 。 可 给 予 泌 尼 松 30 一 40mg 口服 治疗 
10 一 14 天 ;不 能 口 j enet 量 静 脉 治疗 10 一 14 天 ;无 
酸 血 症 患 者 可 考虑 雾 化 或 定量 压力 气 剂 (MDD 十 储 穷 器 
吸入 糖 皮质 激素 。 延 长 给 药 时 间 不 能 增加 疗效 ,反而 增加 
不 良 反 应 。 出 现 脓 痰 伴 痰 量 增 加 或 气急 加 重 时 应 给 巴 讽 生 
来 治疗 。 

4. 住院 治疗 ”AECOPD 病情 严重 者 需 住 院 治疗 ' 可 
给 予 如 下 处 理 :根据 症状 ,动脉 血气 和 胸 片 等 评估 病情 产 
重度 ;@ 合 理 氧 疗 并 于 30 分 钟 后 要 于 本 水 血气 ;@ 应 用 支 
气管 扩张 药 ,可 考虑 欧 脉 加 用 茶 碱 类 药物 ;@ 口 服 或 静 
用 糖 皮质 激素 ;@ 密 切 观察 细 获 感染 征象 ,积极 、 合 理 地 使 
用 抗生素 ;@ 考 虑 NPPV;@O 在 出 人 量 和 血 电解 质 此 
当 补充 液体 和 电解 质 。 注 意 补充 容 状 , 晴 
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肠 补充 要 未 饮食 或 给 予 前 用 
证 或 脱水 的 患者 ,无 论 是 否 考 咸 
使 用 肝素 或 低 分 子 肝素 。 积 极 排 避 如 产儿 各 儿 








疾病 ( 冠 心病 糖尿病 等 5 及 并 f 发 症 (休克 弥散 性 血管 
血 、 上 消化 道 出 血 、 消 功能 不 全 等 )。 

5. 呼吸 支持 治疗 

(CD 氧 疗 :指证 同 稳定 期 ,无 严重 合并 症 的 
AECOPD 患者 氧 疗 后 较 易 达到 浊 合 合 水 平 (Pa0:> 
60mmHg 或 Sa0s>>90 外 ), 但 有 可 能 发 生 潜在 的 CO* 汝 
留 。 给 氧 途径 包括 鼻 导 管 或 Venturi 面 盟 。 氧 疗 30 一 60 
分 钟 后 应 复查 动脉 血气 以 确认 和 握 合 满意 而 未 引起 CO: 
小 留 或 酸 中 竹 。 

(2) NPPV: 应 用 指 征 为 上 述 治疗 后 仍 有 呼吸 性 酸 
中 毒 ,pH 二 7. 36 和 gi ep os 
持续 存在 严重 呼吸 困难 。NPPV 后 ,如 果 pH 二 7. 25， 
该 作 好 插 管 准备 。 如 有 NPPV 禁忌 证 ,应 考虑 立 ht 
人 工 气 道 并 收入 监护 病房 。NPPV 排除 标准 (符合 下 询 
条 件 之 一 ) :呼吸 抑制 或 停止 ;, 心 而 管 系统 功能 不 稳定 
( 低 血 计 心律 失常 .心肌 梗死 ) ;嗜睡 ,神志 障 碍 及 不 合 
作者 ; 误 豚 者 ( 春 咽 反射 异常 .严重 上 消化 道 出 血 ); 痰 液 
黏稠 或 有 大 量 气 道 分 泌 物 ， 人 E 
术 :头面 部 外 伤 .固有 的 总 咽 部 异常 ;极度 肥胖 ;严重 井 
肠 胀 气 。 随 着 NPPV 技术 的 提高 ,一 些 禁 局 证 如 嗜睡 、 
心血 管 系统 功能 不 稳定 等 成 为 相对 禁忌 证 ,可 试用 
NPPY ,但 震 加 强 监 护 。 




































表 17-4-8 有 创 机 械 通 气 在 慢 阻 肺 急性 加 
重 期 的 应 用 指 征 


严重 呼吸 困难 ,辅助 呼吸 肌 参 与 呼吸 ,并 出 现 胸 腹 矛 盾 























呼吸 频率 盖 35 次 /分 

危及 生命 的 低 氧 血 症 , Pa0; 二 40mmHeg 或 PaO;/FiO。 

OE 
严重 呼吸 性 酸 中 毒 (pH 过 7. 25) 及 高 碳酸 血 症 

ed 

嗜睡 ,神志 障碍 

严重 心血 管 系统 并 发 症 ( 低 血压 \ 休 克 、 心 力 衰竭 ) 

其 他 并 发 症 ( 代 谢 亲 乱 、 肤 毒 血 症 、 肺 炎 、 肺 血栓 栓 寒 症 、 

气压 伤 .大 量 胸腔 积 液 ) 

NPPV 失败 或 存在 NPPV 的 禁忌 证 








(3) 有 创 机 械 通 气 :在 积极 药物 治疗 或 NPPV 后 , 呼 
吸 衰竭 仍 进行 性 恶化 ,出 现 危及 生命 的 酸 碱 异常 和 (或 ) 神 
志 改 变 时 宜 用 有 创 机 械 通气 。 有 创 机 械 通 气 具 体 应 用 指 征 
见 表 17-4-8。 对 决定 终 末期 慢 阻 肺 是 否 使 用 机 械 通 气 时 还 
省 参考 病情 好 转 的 可 能 性 、 患 者 自身 意 奈 及 强化 治疗 的 条 
件 。 因 慢 阻 肺 广泛 存在 内 源 性 呼 气 未 正 压 (PEEPi) ,为 减 


是 由 多 种 细 
胞 、 


支气管 哮喘 (bronchial asthma, 简称 哮喘 ) 


胞 (如 哮 酸 性 粒 细胞 ,肥大 细胞 . 工 淋 巴 细胞 ,中 性 粒 
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气 道上 皮 细胞 组 分 参与 的 气 道 慢性 炎症 性 疾 直 。 
;性 增加 , 常 伴 广泛 多 变 的 可 





这 种 慢性 
症状 
es 





限 , 引 起 反复 发 作 的 喘息 .气急 、 胸 间或 咳嗽 等 
, 常 在 夜间 和 (或 ) 清 晨 发 作 、 加 剧 ,多 数 患者 可 自行 或 
哮喘 的 合理 防治 圣 关 重要 .目前 不 断 更 新 
hma.GINA) 
重要 指南 .2011 年 GINA 科学 委员 会 再 
型 和 预防 全 球 策略 。 














全 球 哮喘 防治 创 议 (Global Initiative for / 
已 为 只 喘 防治 的 
次 修订 了 哮喘 的 和 











发 病 率 在 世界 范围 内 旺 上 升 趋势 。 据 统计 - 全 球 


第 五 章 ”支气管 哮喘 


少 因 PEEPi 所 致 吸 气 功 耗 增加 和 人 机 不 协调 ,可 常规 加 用 
适当 水 平 (4 一 8cmH2: O. 约 为 PEEPi 的 70 外 一 80%) 外 源 
人 性 呼 气 末 正 压 (PEEP) 。 慢 阻 肺 撤 机 常会 遇 到 困难 , 需 设 计 














和 实施 周密 方案 。 病 情 好 转 后 采用 NPPV 序 贯 治疗 可 
于 早期 脱 机 ,并 取得 良好 效果 。 : 
(四 ) 预防 病情 进展 和 钨 性 发 作 应 劝告 患者 尽 可 能 : 
避免 接触 危险 因素 。 戒 烟 是 降低 慢 阻 肺 发 生 危 险 、 阻 止 病 
情 进 展 (不 能 使 损 害 进 转 ) 最 经 济 有 效 的 方法 。 另 外 应 尽 
能 消除 ,减少 和 (或 控制 吸入 粉尘 气体 ,采取 措施 减少 和 
室内 外 空气 污染 。 预 防 接种 疫苗 和 康复 锻炼 也 可 

) 倍 的 效果 。 
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万 人 死 于 时 0 江 。 及 pert 险 玫 
调查 (CARE) 研 果 显 到 :2011 年 北京 居民 典 
为 1.02%, 较 2002 年 翻 了 一 番 。 


企 空间 羡 上 由 








【病因 】 

目前 认为 哮喘 的 发 生 胎 内 素 利 环境 因素 双重 
影响 。 

(一 ) 宿 | 

1. 遗传 少 与 多 基 具有 明显 等 焦 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


应 性 .IgE 调节 和 特 应 性 反应 相关 。 
2. 特 应 性 (atopy) ” 特 应 性 患者 气 道 嗜 酸 性 粒 细 胞 、T 
淋巴 细胞 升 高 明显 ,非特 应 性 患者 与 中 性 粒 细胞 升 高 相交 
3. 气 道 高 反应 性 ”将 在 下 文 【发 病 机 制 3 中 详 述 。 
4. 性 别 和 种 族 ”早期 研究 发 现 儿 童 中 黑 种 人 较 白 种 
! 人 患 哮喘 风险 高 ,但 种 族 并 不 是 决定 因素 ,这 可 能 与 诊断 和 
治疗 差异 有 关 ; 男 性 多 为 早期 发 作 型 ,女性 多 为 晚期 发 作 
型 . 即 年 龄 小 于 15 岁 的 男孩 和 年 龄 至 少 为 30 岁 的 妇女 先 
后 出 现 两 个 发 病 高 峰 。 
5. 肥胖 ”体重 超重 、 惯 于 久 坐 \ 活 动 少 ,长 时 间 逗 留 在 
室内 ,增加 个 体 暴露 于 家 中 过 敏 原 的 危险 性 。 
(二 ) 环境 因素 
1. 变 应 原 ” 屋 侍 螨 和 真菌 是 室内 空气 中 的 主要 变 应 
原 。 花 粉 与 草 粉 是 室外 常见 的 变 应 原 , 木 本 植物 ( 树 花粉 ) 
常 引起 春季 哮喘 ， 而 天 本 术科 的 关 站 次 第 引起 局 哇 及: 
2. 职业 性 致 敏 物 ”常见 的 变 应 原 有 谷物 粉 .面粉 动 
物 皮 毛 等 。 低 分 子 量 致 敏 物 质 的 作用 机 制 尚 不 明确 ,高 分 
子 量 的 致 敏 物 质 可 能 是 通过 与 变 应 原 相同 的 变 态 反 应 机 制 
致 敏 患者 诱发 峰 喘 。 
3. 药物 .食物 及 添加 剂 


























药物 引起 只 螨 发 作 有 特异 性 





和 非特 异性 反应 两 种 ， 前 者 以 生物 制品 过 敏 最 常见 ,而 后 者 
发 生 于 使 用 交尾 感 神 经 增强 剂 以 及 环 氧 


化 酶 抑制 剂 ,如 普 茜 洛 尔 ( 心得 安 )、 新 斯 的 明 . 阿 司 丐 林 等 等 。 
人 的 提 和 全 sR 中 型 变 态 反 应 ,如 牛奶 ,鸡蛋 ,海鲜 及 调 







可 哮喘 的 形成 和 发 作 有 关 ， 
.衣原体 和 支原体 感染 在 哮 瞄 中 


的 作 | 用 沿 存 争议 。 


5. 烟草 暴露 .空气 .环境 污染 与 旷 呆 发 病 关系 密切 ， 
最 常见 的 是 煤气 (尤其 是 SO:)、 油 烟 , 被 动 吸烟 条 虫 喷 穷 
剂 等 






碰 喘 的 发 作 可 具有 相同 的 诱发 因素 ,如 变 应 
染 物 \ 呼 吸 道 、 二 氧化 硫 、 食 物 深 加 剂 和 药物 等 。 
下 列 央 索 也 可 诱导 哮喘 发 作 。 

1 精神 因素 “紧张 不 安 . 情 绪 激动 等 会 促使 只 喘 发 
作 , -- 般 认为 是 通过 大 脑 皮层 和 迷走 神经 反射 或 过 度 换 气 
所 敏 。 

2 和 
























: 性 ~ 机 制 Te 能 


3 气候 改变 这 所 中 子 和 发 生 收 变 
时 呵 诱发 昱 哮 , 故 在 寒 8 a We 较 多 发 病 。 
4 月 经 .妊娠 等 生 
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发病 机 制 了 

(一 ) 免疫 性 炎症 “目前 研究 认为 只 喘 是 由 Th2 细胞 
介 导 的 对 变 应 原 的 一 种 高 反应 。 

1 I9E 介 导 的 .T 淋巴 细胞 依赖 的 炎症 途径 Th2 细 
胞 分 泌 IL-4 调控 B 淋 巴 细胞 生成 IgE, 后 者 结合 到 肥大 细 
胞 . 嗜 破 性 细胞 和 嗜 酸性 细胞 上 的 特异 性 受 体 , 使 之 呈现 到 
敏 状态 ; 当 再 次 搂 触 同和 抗 原 时 ,抗原 与 特异 性 IgE 交 联 
合 ,从 而 导致 类 症 介 。 根据 效 应 发 生 时 间 和 持 
续 时 间 , 可 分 为 早 ete et re 
应 ( 迟 发 性 呼 喘 反 应 ) ,前 者 在 接触 变 应 原 后 数秒 内 发 生 , 可 
持续 数 小 时 ,与 哮喘 的 急性 发 作 有 关 ; 后 者 在 变 应 原 刺激 后 
6 一 12 小 时 ,可 持续 数 天 ,引起 气 道 的 慢性 炎症 。 

2. 非 lgE 介 导 的 .T 淋巴 细胞 依赖 的 炎症 途径 Th2 
细胞 还 可 通过 释放 的 多 种 细胞 因子 (IL-4,I-13,IL-3,I-3? 
等 ) 直 接 引起 各 种 炎症 细胞 的 聚集 和 激活 ,以 这 种 方式 直接 
促 发 炎症 反应 。 如 哮 酸 性 粒 细胞 聚集 活化 (IL 5 pd 
用 ) 分 泌 的 主要 破 基 看 白 和 叶酸 性 粒 细胞 阳离子 给 自 等 
可 引起 气 道 损伤 ;中 性 粒 细胞 分 沁 蛋 白水 解 酶 
加 重 炎症 反应 。 越 来 越 多 的 研究 省 是 异 质 性 疾病 和 
存在 多 种 表 型 ,如 嗜 酸性 粒 细胞 和 非 嗜 细胞 的 表 型 。 
目前 已 发 现 除 Thl 和 Th2 细胞 外 第 3 a z 生 JIL-17 的 
CD4 工 细胞 亚 群 , 称 为 Thl7 细胞 。Th17 细胞 对 于 激素 
抵抗 型 蜂 喘 忠 者 出 现 的 以 中 性 粒 细胞 为 主 的 气 道 炎症 
进 和 维持 作用 。 此 外 ,调节 性 了 细胞 CTreg) 尤 其 是 
得 性 TrCTrl) 产 生 i 
患者 II-10 分泌 减少 ,不 能 有 效 抑制 炎症 或 促 i 吃 四 
子 的 合成 及 释放 ,可 能 是 导致 或 加 重 和 

(二 ) 气 道 重 饪 气 道上 皮 细 胞 正常 修复 机 制 受 损 , 保 
纤维 细胞 生长 因子 -转化 生长 因子 (TGF-B) ) 与 促 上皮 生长 
因子 -EGEF 分 泌 失 衡 ,TGF 名 诱 导 上 皮下 成 纤维 细胞 向 册 
成 纤维 细胞 转化 ,后 者 被 活化 后 使 过 最 基质 沉积 ,还 可 生 
成 ,释放 大 全 的 伙 性 介质 ,包括 成 纤维 细胞 生长 因子 CFGE 
2)、 胰 长 因子 (IGF-1)、 血小板 衔 化 生长 网 子 
(PDGI) 等 ， 导致 气 道 重 疗 。 

(三 ) 气 道 高 反应 性 气 道 高 反应 性 (AHR) 是 
对 正常 不 引起 或 仅 引起 轻 度 记 划 激 物 出 现 过度 的 
怀 首 收缩 反应 : 气 道 磷 症 是 导致 气 道 高 反应 性 最 重要 的 机 
制 。 目 前 公认 气 : 支气管 哮喘 患者 的 共同 病理 
千 理 特 征 。 然而 .有 < 道 高 反应 者 并 非 独 是 支气管 末 跨 ,如 
长 基 用 类 ,病毒 性 上 呼吸 道 感染 , 慢 阳 肺 ,过 敏 性 吕 炎 ` 支 所 
管 护 张 等 患者 也 可 出 现 。 

(四 】 神 经 机 制 ” 支 气管 的 自主 神经 支配 很 复杂 .包括 
朋 舌 能 神经 , 缀 上 腺 能 神经 和 非 党 上 腺 非 胆 厂 能 CNANC? 肺 
内 感觉 神经 系统 。 哮 映 与 中 肾上腺 索 能 受 体 功能 低下 和 迷 

lk 刀 讽 进 有 关 。NANC 神经 系统 分 为 抑制 性 NANC 


走神 经 4 
神经 系统 (NANC) 和 兴 在 性 NANC 神经 系统 (e NANC)， 








































































时 指 气 道 
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啼 喘 与 NANC/eNANC 失衡 有 关 。iNANC 是 气 道 平滑 肌 
松弛 的 主要 神经 系统 ,其 主要 神经 递 质 包括 血管 活性 肠 肽 
(VIP) .一 氧化 所 CNO)。eNANSC 是 一 种 无 重症 感觉 
统 , 其 神经 递 质 主要 是 了 物质 (SP) ,神经 激 肽 (NK)、 降 钙 
基 央 相关 肽 (CCGRP) 。 此 外 . 气 道上 皮层 内 的 肺 神经 内 分 沁 
细胞 (pulmonary neuroendocfine cells, PNECs) 亦 可 分 泌 多 种 
。 肺 内 感觉 神经 系统 和 PNECs 可 能 通过 一 些 共 有 
分 子 ( 如 神经 肽 ) 及 其 受 体 成 为 相互 间 联 系 的 桥 
息 传递 通道 ,构成 一 个 复杂 的 神经 -内 分 泌 网 络 ,发 挥 
调节 气 道 反应 性 和 炎症 的 作用 。 





















【病理 】 

野 喘 气 道 的 基本 病理 改变 为 气 道 炎症 和 重 塑 。 早 期 表 
现 为 支气管 黏 膜 肿胀 充血 ,分 沁 物 增多 , 气 道内 炎症 细胞 
〈 包 括 肥 大 细胞 、 肺 巨 哗 细 胞 , 哮 酸 性 粒 细胞 ,淋巴 细胞 与 中 
性 粒 细 胞 等 ) 浸 润 , 气 道 平滑 肌 痉挛 等 可 道 性 的 病理 改变 。 
随 着 疾病 发 展 和 反复 发 作 ,病理 变化 逐渐 加 重 。 肉眼 可见 
肺 脱 胀 及 肺 气 肿 ,支气管 及 细 支 气管 内 含有 夭 笛 痰 液 及 黏 
波 栓 ,可 发 现 肺 不 张 。 显 微 镜 下 可 见 支气管 呈现 慢性 炎 证 
改变 ,表现 为 柱状 上 皮 细 胞 纤毛 倒伏 ,脱落 ,上 皮 细胞 坏死， 
黏膜 上 皮层 杯 状 细胞 增多 , 秋 液 蛋白 产生 增多 , 支 气 
层 大 量 炎症 细胞 浸润 黏液 腺 增生 、 基 底 膜 增 厚 .支气管 平 
滑 员 增生 ,最 终 进 入 气 道 重 塑 阶段 。 气 道 黏膜 下 血管 数 月 
明显 增多 ,由 支气管 壁 中 血管 增殖 所 致 , 在 严重 激素 依赖 型 
只 喘 中 更 为 明显 。 
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放 床 表现 】 


典型 的 支 。 











难 、 咳 嗽 ,在 发 作 前 常 有 内 塞 、 喷 喀 和 眼 阐 
状 ,发 作 严重 者 可 在 短 时 间 内 即 出 现 严重 呼吸 困难 和 低潮 





血 症 。 有 叶 咳 嗽 可 为 唯一 症状 (咳嗽 变异 型 唑 喘 ) 。 
或 凌晨 发 作 是 哮喘 的 特征 之 一 。 哮 喘 症 状 可 在 数 分 钟 内 出 
现 ,症状 经 者 可 自行 缓解 ,但 大 部 分 需 积极 处 理 。 

发 作 时 可 出 现 西 及 散在 ,弥漫 分 布 的 呼 气相 只 鸣 音 . 呼 
气相 延长 ,有 时 吸 气 、 呼 气相 均 有 干 曙 音 。 严 重 发 作 时 可 出 
现 呼吸 音 低下 , 唆 鸣 音 消失 ,临床 上 称 为 "静止 肺 ”预示 着 
病情 危重 ,随时 会 出 现 呼吸 又 停 。 

部 分 哮喘 患者 在 不 发 作 时 可 无 任何 症状 和 体征 。 









【诊断 】 

(一 ) 诊断 标准 

1 反复 发 作 哗 息 、 气 急 、 胸 问 或 咳嗽 ,多 ! 
f 物理、 化 学 性 刺激 以 及 病毒 此 上 呼吸 道 感 
动 等 有 关 。 

2. 发 作 时 双 肺 可 闻 及 散在 或 弥漫 性 ,以 呼 气相 为 主 的 
胖 鸣 音 , 呼 气相 延长。 

3. 十 述 症 状 





原 \ 冷 完 





第 五 章 ”支气管 哮喘 


4. 除外 其 他 疾病 所 引起 的 喘息 .气急 . 胸 闵 和 咳嗽 。 
5. 临床 表现 不 典型 者 ,应 至 少 具备 以 下 一 项 阳性 : 
(1) 支气管 激发 试验 或 运动 激发 试验 阳性 ; 
(2) 支气管 舒张 试验 阴性 [第 1 秒 用 力 呼 气 容积 
(FEVi) 增 加 宇 12%. 且 FEV 增加 绝对 值守 200ml]; 
(3) 最 大 呼 气流 量 (PEF) 日 内 变异 率 宇 20%。 
符合 1 一 4 条 或 4.5 条 者 ,可 以 诊断 为 支气管 哮喘 。 
(二 ) 分 期 ”根据 临床 表现 可 分 为 急性 发 作 急性 
发 作 期 。 啼 跨 急 性 发 作 期 是 指 喘 息 ` 气 促 、 咳 嗽 .胸闷 等 症 
状 突然 发 生 ,或 原 有 症状 急剧 加 重 : 常 有 呼吸 困难 ,以 呼 气 
流量 降低 为 其 特征 . 常 因 接触 变 应 原 、 刺 激 物 或 呼吸 道 感染 
诱发 。 非 急性 发 作 勘 亦 称 慢 性 持续 期 .大 部 分 哮喘 患者 在 
相当 长 的 时 间 内 会 有 不 同 频 度 和 (或 ) 不 同 程度 地 出 现 症状 
( 哨 息 、 气 急 、 胸 间 、 咳 嗽 等 ), 肺 通气 功能 下 降 。 
(三 ) 分 级 哮 毗 的 分 级 根据 急性 发 作 和 非 急性 发 作 
期 ,有 不 同 的 分 级 。 
1. 病情 严重 程度 的 分 级 ”主要 指 非 急性 发 作 期 患者 . 
用 于 治疗 前 或 初始 治疗 时 严重 程度 的 判断 , 见 表 17-5-1。 
表 17-5-1 哮喘 病情 严重 程度 的 分 级 
分 级 临床 特点 
间 软 状态 ”症状 二 每 周 1 次 
(第 1 级 ) ”短暂 出 现 
夜间 哮喘 症状 近 每 月 2 次 
FEV; 之 80% 预 计 值 或 PEF 之 80% 个 人 最 
佳 值 
FEV 或 PEF 变异 率 <20% 
轻 度 持续 ”症状 > 每 周 1 次 .但 二 每 天 1 次 
(第 2 级 ) 可 能 影响 活动 和 睡眠 
夜间 哮喘 症状 羡 每 月 2 次 ,但 一 每 周 1 次 
FEV' 实 80% 预 计 值 或 PEF 关 80 只 个 人 最 
佳 值 
PEF 或 FEEV; 变异 率 20%~30% 
中 度 持续 ”每 天 有 症状 
(第 3 级 ) 影响 活动 和 睡眠 
夜间 哮喘 症状 佐 每 周 1 次 
FEV 60 共 一 79 吕 预计 值 或 PEF 602 一 
79% 个 人 最 住 值 
PEF 或 FEV; 变 4 
重度 持续 ”每 天 有 症状 
(第 4 级 ) 频繁 出 现 
经 常 出 现 夜 间 哮 跨 症 状 











































































>30% 


SN 


这 
誉 - 


体力 活动 受 限 
FEWw<60 包 预计 值 或 PEF- 一 60 吕 个 人 最 
佳 但 


PEF 或 FEV 变异 率 




















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


2. 控制 水 平 的 分 级 ”对 于 非 急 性 发 作 期 患者 ,日 前 临 
床 工作 中 常用 这 种 分 级 方法 ,有 助 于 指导 临床 治疗 。2011 
年 GINA 把 哮喘 总 体 控制 定义 为 既 要 达到 当前 控制 (A)， 
又 要 降低 未 来 风险 (B) , 见 表 17-5-2。 























序 螨 急 





3. 哮喘 急性 发 作 时 的 严重 度 分 级 急性 发 作 . 其 
程度 轻重 不 一 ,病情 加 重 ,可 在 数 小 时 或 数 天 内 出 现 ,偶尔 可 
在 数 分 钟 内 即 危 及 生命 .应 对 病情 作出 正确 评估 .给 予 积极 
治疗 。 哮 喘 急 性 发 作 时 病情 严重 程度 的 分 级 ， 见 表 17-5-3。 





表 17-5-2 ”哮喘 控制 水 平 





A. 评估 当前 临床 控制 (最 好 超过 4 周 ) 








控制 (满足 以 下 所 有 条 件 ) 。 部 分 控制 Wa 
(在 任何 1 周 内 出 现 以 下 任何 一 《在 任何 1 周 内 ) 
项 表现 ) 
自 天 症状 无 (或 二 2 次 / 周 ) 二 2 次 /有 出 现 三 3 项 部 分 控制 特征 
活动 受 限 无 有 
夜 问 症状 / 监 醒 无 有 
需要 使 用 级 解 药 的 次 数 。 无 (或 过 2 次 / 间 ) 2 


及 功能 (PEF 或 FEV; ) 三 正常 预计 值 ( 或 个 


人 最 佳 值 ) 的 80% 





二 正常 预计 值 (或 个 人 韦 佳 值 ) 
的 80% 





BB B. 评估 未 来 风险 (急性 发 作风 险 , 病 情 不 稳定 * 肺 功能 迅速 下 降 , 药 物 不 良 反应 ) 





与 未 来 风险 增加 的 彬 2 A 


临床 控制 不 佳 ,过 去 一 急性 发 作 , 曾 因 严 重 哮喘 住院 治 








表 17-5-3 ”哮喘 急性 发 


治疗 ,FEV; 低 .烟草 暴露 ,高 剂量 药物 治疗 


作 时 病情 严重 程度 的 分 级 























临床 特点 轻 度 中 度 危重 

气短 步行 、 上 楼 时 稍 事 活动 

体位 可 平 耻 喜 坐 位 端 坐 呼 吸 

讲话 方式 连续 成 句 单词 单字 不 能 讲话 

精神 状态 可 有 焦虑 , 尚 安静 时 有 焦虑 或 烦躁 常 有 焦虑 ,烦躁 嗜睡 或 意识 模 
糊 

出 证 无 有 大 证 淋漓 

呼吸 频率 轻 度 增 加 增加 常 之 30 次 /分 

辅助 呼吸 肌 活 动 及 三 ” 常 无 可 有 常 有 胸 腹 牙 盾 运动 

可 征 

散在 ,呼吸 末期 响 党 .弥漫 响亮 ,弥漫 减弱 、 力 至 无 
4( 次 /分 ) <100 100~120 二 120 脉 率 变 慢 或 不 

规则 

才 初 支气管 扩张 药 治 二 80 色 60%~80% 三 60% 或 过 100L./min 或 作 

疗 后 PEF 占 预 计 值 或 用 持续 时 间 二 2h 

个 人 最 佳 值 (%) 

a ( 豚 空气 ,mmHg) 和 正 浓 <60 一 60 

"CO (mmHg) 一 45 45 >45 好 

Sa ( 吸 容 气 , -95 "5 “90 < 二 90 

pH 降低 








让 :只 时 符合 菜 -严重 程度 的 某 些 指 祭 : 面 不 宕 满 是 全 部 指标 :四 
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上 提示 为 该 级 别 的 急性 发 作 


















(四) 相关 诊断 试验 检查 可 明确 诊断 。 
1. 变 应 原 检测 ”有 体内 的 变 应 原 皮肤 点 刺 试验 和 体 2. 各 种 原因 所 致 的 支气管 内 占 位 ”支气管 内 良 亚 
外 的 特异 性 IgE 检测 ,可 明确 患者 的 过 敏 状 态 :指导 患者 尽 。 性 肿 痛 、 支 气管 结核 等 导致 的 固定 的 .局 限 性 哮 鸣 音 , 需 
量 避 免 接触 变 应 原 及 进行 特异 性 免疫 治疗 。 与 哮喘 鉴别 。 胸 部 CT 检查 .纤维 支气管 检查 可 明 区 有 
2. 肺 功能 测定 “” 肺 功 能 测定 有 助 于 确诊 支气管 哮喘 ， ”诊断 。 
也 是 评估 哮喘 控制 程度 的 重要 依据 之 一 。 主 要 有 通气 功能 3. 急性 左 心 衰竭 ”急性 左 心 误 发 作 时 症状 与 哮喘 相 
检测 ,支气管 舒张 试验 .支气管 激发 试验 和 最 大 呼 气流 量 ” 似 , 阵 发 性 咳嗽 .喘息 ,两 肺 可 闻 及 广泛 的 湿 嗓 音 和 哮 鸣 音 ， 
(PEF) 及 其 日 变异 率 测 定 。 需 与 唉 螨 鉴别 。 但 急性 左 心计 患者 常 有 高 血压 性 心脏 病 、 





(1) 常规 肺 通气 及 容量 检测 : 哮 嘴 发 作 时 呈 阻 塞 性 风湿 性 心 上 星 病 、 冠 心病 等 心脏 疾病 史 , 胸 片 可 见 心 影 增 大 、 
通气 改变 , 呼 气流 速 指标 显著 下 降 。 第 1 秒 用 力 呼 气 容 。 肺 深 血 征 , 有 助 于 鉴别 。 
积 (FEV1)、FEV, 点 用 力 肺 活 量 比值 (EFV; /FVC%)、 最 4. 嗜 酸性 粒 细胞 性 肺炎 ,变态 反 应 肉芽 肿 性 血管 炎 、 
大 呼 气 中 段 流 速 (MMEF) 以 及 最 大 呼 气流 量 (PEF) 均 结 节 性 多 动脉 炎 、 过 敏 性 肉芽 肿 (Churg-strauss 综合 征 ) 
下 人 肺 容量 指标 见 残 气量 增高 ,功能 残 气量 和 肺 容 量 ”这 类 患者 除 有 喘息 外 ,胸部 X 线 或 CT 检查 市 内 有 浸 
气 占 肺 总 量 百 分 比 世 带 有 肺 外 的 其 他 表现 .血清 
















。 完 全 控制 情况 下 上 述 润 阴 影 ,并 可 自行 消失 或 复发 


党。 免疫 学 检查 可 发 现 相应 的 异常 。 
) 支气管 舒张 试验 ;对 于 有 气 道 阻塞 的 患者 ,可行 支 5. 慢 阻 肺 ” 忆 阻 肺 亦 有 呼吸 困难 . 常 与 哗 喘 症状 相 











结合 张 试 验 。 吸 入 支气管 扩张 药 ( 如 沙丁胺醇 、 特 布 他 似 , 大 部 分 患者 对 支气管 扩张 药 和 抗 炎 药 疗 效 不 如 哮喘 , 气 
林 ) ,如 用 药 后 FEV; 较 用 药 前 增加 宇 12%, 且 绝对 值 增加 ”” 道 阻塞 的 可 逆 性 差 。 但 临床 上 大 约 10% 的 慢 阻 肺 患 者 对 
三 200ml, 为 支气管 舒张 试验 阳性 , 对 诊断 支气管 只 喘 有 激素 和 支气管 扩张 药 反应 很 好 ,这 部 分 患者 往往 同时 合并 
帮助 。 有 哮喘 。 而 支气管 哮喘 患者 晚期 出 现 气 道 重 塑 亦 可 以 合并 
(3) 支气管 激发 试验 :对 于 有 唑 噶 症 状 但 肺 功能 正常 。 慢 阻 肺 。 
的 患者 ,可 行 支气管 激发 试验 ,常用 吸入 激发 剂 为 酷 甲 胆 
彼 \ 组 胶 。 吸 入 激发 剂 后 其 通气 功能 下 降 , 气 道 阻力 增加 。 ea 
在 设 定 的 激发 剂量 范围 内 ,如 FEV, 下 降 之 20 中 ,为 支气管 
激发 试验 阳性 ,使 FEV; 下降 20 兴 的 累积 剂量 (PDw 
Fi ) 或 容积 浓度 (PCa-FEV')， 中 道 高 反应 性 的 程 
芝 , 可 对 气 道 反应 性 增 商 的 程度 断 。 
(4) PEF 及 24 小 时 变异 率 :PEF 及 其 日 变 噶 率 可 反 ? 
英 通 气功 能 的 变化 。 哮 喘 发 作 时 PEF 下 降 ,并且 噬 里 患 者 。 旺 ' 以 达到 并 




















:哮喘 病因 和 发 
是 哮喘 的 

























E 持 只 上 映 控 制 。201 





党 有 通气 功能 全 讼 变化, 夜间 或 潜 典 通气 功能 下 降 , 如 果 屋 。 《GINAD 也 明确 指出 ,明星 成 功 管理 的 目标 是 这 
Dt 症状 的 控制 :维持 正常 活动 ,包括 


3. 胸部 X 线 检查 ”胸部 义 线 氢 片 多 无 明显 异常 。 但 。 平 尽量 接近 正 ? 
啼 员 严重 发 作者 应 常规 行 胸部 XX 线 检查 ,让 意 有 大量 和 时 我 的 撒 展 反 | 
染 、 肺 不 张 .气胸 ` 织 陋 气 及 等 括 琴 部 分 内 容 :A， 3 降低 末 求 风险 。 呼 哎 

4. 呼出 气 NO(FeNO) 可 气 道 炎 症 程 的 总 体 控 制 日 标 是 既 要 达 鱼 又 要 减少 来 来 风险 。 
虚 ,FeNO 越 高 ， 炎症 越 严 重 ,吸入 激素 ; 了 后 FeNO 哮喘 昌 然 不 能 被 根治 ,但 经 过 规范 治疗 多 数 哮喘 患 普 都 
可 降低 。 卓 请 四 ae 性 标 作为 哮喘 控 可 以 得 到 很 好 的 控制 。 
制 的 指标 之 一 ， (二 ) 治疗 药物 唑 喘 的 治疗 药物 根据 此 作用 机 制 可 

5. 诱导 痰 和 有 胞 计 数 可 分 为 具有 舒张 支气管 作用 和 抗 炎 作用 两 大 类 . 某 些 药物 站 


] 页 防 只 唤 : 急性 发 作 ; 避 
; 廊 的 死亡 。 叶 上 虹 总 体 控 和 










































作为 非 创伤 性 气 道 炎症 指标 ， 首 炎症 。 有 和 舒张 支气管 和 抗 炎 作 用 。 
6. 其 他 库 党 规 中 嘲 入 细胞 的 比 们 及 绝对 计数 eT 
血清 总 IgE 值 可 反映 球 喘 患者 的 过 敏 状 态 。 (1) 久 & 受 体 激 
册 、 减 省 肥大 细胞 利 


【鉴别 诊断 低微 血管 的 通 透 性 、 增 六 

1 上 气 道 肿瘤 , 喉 水 肿 和 声带 功能 障碍 ”这些 奖 病 可 症状 ， 可 分 为 
出 现 晓 息 ,. 但 主要 表现 为 吸 气 性 呼吸 困难 , 肺 荔 训 12 小 时 )8B 
华容 积 由 线 可 见 吸 气相 流速 减低 。 纤 维 咕 锐 或 支 气 和 分 钟 起 黎 ) 和 















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





存 系统 来 控制 药物 的 释放 :药物 经 过 皮肤 吸收 ,疗效 可 维持 
24 小 时 ,并 减轻 了 全 身 不 良 反应 ,每 大 只 需 贴 附 1 次 ,使 用 

















表 17-5-4 8B: 受 体 激动 药 
作用 维持 时 间 
短 效 长 效 
沙丁胺醇 吸入 剂 福 莫 特 罗 吸 入 剂 
特 布 他 林 吸 入 剂 
非 诺 特 罗 吸入 剂 
慢 效 沙丁胺醇 口服 剂 沙 美 特 罗 吸入 剂 
特 布 他 林口 服 剂 





1) 短 效 良 受 体 激 动 药 (简称 SABA) :可 吸入 、 口服 和 
注射 给 药 。Q@ 吸 人 : 可 供 吸 人 的 短 效 色 受 体 激动 药 有 气 穷 


剂 .干粉 剂 和 溶液 。 通 常 在 数 分 钟 内 起 效 , 疗 








效 可 维持 数 小 





时 ,是 缓解 轻 至 中 度 急性 只 跨 症状 的 首选 药物 ,也 可 用 于 运 





动 性 哮喘 的 预防 。 如 沙 丁 胶 配 


分 钟 重复 1 次 。 需 
否则 可 引起 骨骼 肌 震 妆 








(salbutamol) 每 次 吸 人 100 一 
200ug 或 特 布 他 林 (terbutaline) 250 一 500pg, 必 有 3 
软 使 用 ,不 宜 长 期 :单一 和 过 盟 应 
颜 . 低 血 钾 、 心 律 失常 


和 每 20 









等 不 良 反应 。 压 


ehh pe A ope 装置 吸入 短 效 


受 体 激动 药 不 适用 于 重度 哗 中 发 作 , 二 
人 @ 口 服 : 


特 布 他 林 ): 







沙 丁 胺 
使 用 方便 ,但 心性 、 骨骼 肌 起 是 
显 。 缓 释 剂 型 
用 于 夜间 峰 哨 ; 
激动 药 可 造成 细胞 膜 和 
予以 避免 。@ 注 射 ; 虽 然 
反应 发 当 ,很 少 使 用 。 

2) 长 效 

















动 药 舒张 支 < 
太吉 A 
有 两 种 。 





药 . 给 药 后 30 分 名 起 效 , 平 哨 作 用 维 3 
剂 世 50pg, 每 大 2 次 吸 人 。 句 福 黄 
药 后 3 一 5 分 钟 起 效 : 平 喘 作 用 维持 8 一 12 
:用 县 有 一定 的 州 显 依 赖 性 ,推荐 剂 重 


保 装 管 给 药 , 给 
小 时 以 上 上 。 
45~9pg, 每 天 2 次 吸入 。 储 员 


Te FE 发 作 的 治疗 。 近 年 






作 













醇 2~4mg， ode 1. 25 


体 激 动 药 (简称 LABA); 这 类 





溶液 (如 沙丁胺醇 、 


持 4 一 6 小 时 。 如 
一 2.5mg, 每 天 3 次 。 
元 应 较 吸 人 给 药 明 





型 的 作用 时 间 可 达 8 一 12 小 时 , 适 
访 和 治疗 。 
体 的 下 调 .表现 为 耐 药 现 象 ,应 
喘 作 用 较为 迅速 ,但 因 全 身 不 良 


长 期 ` 单 一 应 用 色 受 体 





B 受 体 激 
` 时 以 上 。 有 吸 





等 12 小 时 以 上 ,推荐 


特 岁 (formoterol) :经 


” 轩 下 效 迅 速 : 可 按 震 用 
关 合 吸 和 人 型 糖 皮质 激 


索 (ICS) 和 LABA 治疗 哮喘 ,这 两 普 其 有 协同 的 抗 炎 利 平 


路 作 用 并 可 增加 患者 的 依从 性 


良 反应 ,尤其 适合 于 中 择 重 度 持续 哮 


刀 全 


减少 大 剂量 ICS 引起 的 不 


的 长 期 治疗 。 





1i 服 LABA 有 丙 卡特 歇 、 斑 布 特 歇 ,作用 时 间 可 维持 12 一 
24 小 时 ,适用 于 中 重度 哮 路 的 控制 治疗 :尤其 适用 于 缓解 


侈 加 证 状 





” 透 皮 吸收 剂型 现 全 





特 风 (tulobuteroD) 贴 


证; 安治 特 胃 本 身 为 中 效应 受 体 激 动 药 ,出 村 于 采用 结 品 储 
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方法 简单 ,对 预防 夜间 症状 有 较 好 疗效 。LABA 不 推荐 长 
期 单独 使 用 .应 该 在 医生 指导 下 与 ICS 联合 使 用 。 

(2) 茶 碱 类 :有 具 有 舒张 支气管 平滑 肌 作 用 ,也 有 强 心 、 
利尿 .扩张 冠状 动脉 .兴奋 呼吸 中 枢 和 呼吸 肌 等 作用 , 低 浓 
度 茶 碱 还 具有 抗 炎 和 免疫 调节 作用 。 

1) 口服 给 药 : 短 效 氨 茶 碱 用 于 轻 至 中 度 哮 喘 急 性 发 作 

的 治疗 , 控 ( 缓 7 po 可 用 于 
慢性 哮喘 的 长 期 控制 .一 人 为 每 天 6 一 10mg/kg, 作 用 
可 维持 12~24 小 时 。 茶 碱 与 糖 皮质 激素 和 抗 胆 碱 药物 联 
合 应 用 具有 协同 作用 。 但 与 B 受 体 激 动 药 联合 应 用 四 ， 易 
出 现 心率 增 快 和 心律 失常 ,应 慎 用 并 适当 减少 剂量 。 

2) 静脉 给 药 ; 氨 茶 大 加 入 葡萄 精深 液 中 ,缓慢 静脉 注 
射 [注射 速度 不 宜 超过 0. 25mg/(kg。 min)] 或 静脉 滴 注 ， 
适用 于 中 重度 唉 喘 的 急性 发 作 。 负 荷 剂量 为 4 一 6mg/kg， 
维持 剂量 为 每 小 时 0.6 一 0. 8mg/kg。 由 于 茶 碱 ” 治疗 窗 ” 
窜 , 安 全 血 药 浓 度 a 6 一 15mg/L, 超 出 这 这 一 范围 可 引 
起 心律 失常 本 er De 
血 药 浓 
tin pp, or J 
多 et 以 降低 
、 充 血性 心力 误 竟 以 及 合用 西 
车 药物 均 可 形 响 东 大 代 拓 Te 
壮 增 加 ,应 殉情 调整 剂量 。 多 案 茶 做 
的 作用 与 臣 相 同 ,但 不 良 反 应 较 轻 。 二 关 丙 茶 碱 ( 虹 
定 ) 的 作用 较 茶 碱 弱 ,不 良 反应 也 较 少 。 

(3) 抗 胆 右 能 药物 :吸入 型 抗 胆 碱 能 药物 如 省 化 蜡 丙 
托 品 和 噬 托 溴 铵 (tiotropium bromide) 可 阻 断 节 后 迷走 神 
经 传 出 支 ,通过 降低 迷走 神经 张力 而 舒张 支气管 。 本 品 收 
入 给 药 ,有 气 穷 剂 . 干 粉剂 和 和 化 溶液 三 种 剂型 。 经 PMDI1 
吸入 省 化 异 丙 托 品 气 剂 ,常用 剂量 为 40 一 80pg, 每 大 3 一 
1 次 ;经 淄 化 条 吸入 澳 化 蜡 再 托 品 洲 液 的 常用 剂 站 为 0 
125pg, 名 天 34 多 为 新 型 长 效 抗 明 磊 能 药物 ， 
对 M 和 Ms 受 体 具 有 选择 性 抑制 作用 ,每 天 
体 激动 药 联合 应 用 具有 协同 、 互 补 作用 。 
. 药物 
(1) i 








































其 排泄 ， 





















emi pe 

给 药 途 么 有 吸入 .口服 和 静脉 给 

了 "有 人 型 儿 此 质 拓 环 CS 的 所 
用 强 , 可 直接 作用 于 呼吸 道 ,全 身 不 良 反应 少 。 侠 
1CS 可 有 效 改 善 哮喘 症状 , 提 
低 气 道 商 反应 局 气 道 炎 症 , 减 少 发 作 频 
的 严重 程度 , 降 is。1GCS 的 局 部 不 良 反 应 ip 
晰 哑 、 咽 部 不 适 和 念珠 肖 药 后 及 时 激 口 : 选 几 下 粉 
吸入 剂 或 加 用 储 雾 名 可 减少 上述 不 良 反应 。ICS 全 身 不 良 
反应 与 药物 剂 其 药物 生物 利用 度 .肝脏 首 过 代 调 及 全 身 吸 



























第 五 章 “支气管 哮喘 


必 药 物 的 半衰期 等 有 关 。 目 前 有 证 据 表明 ,成 人 哮喘 患者 “和 5 脂 氧 化 基 抑 制剂 。 半 胱 氨 酰 白 三 烯 受 体 持 抗 药 通过 
每 天 吸入 低 至 中 剂量 激素 ,不 会 出 现 明 显 的 全 身 不 良 反 应 。 ” 对 气 道 平 滑 肌 和 其 他 细胞 表面 白 三 烯 CCysLT1) 受 体 的 措 
期 高 剂量 吸入 糖 皮 质 激 类 可 出 现 的 潜在 的 全 身 不 良 反 应 。” 抗 ,抑制 肥大 细胞 和 嗜 酸 性 沽 细胞 释放 的 半 胱 侨 配 白 三 烯 
包括 皮肤 疗 斑 、 晴 上 腺 功能 的 抑制 和 皮质 政 松 等 。 目 前， 的 致 路 和 致 炎 作 用 ,并 具有 较 强 的 抗 炎 作 用 .可 减轻 症状 、 
ICS 主要 有 三 种 剂型 :四 定量 气 盎 剂 (MDD) :临床 上 常用 的 “改善 肺 功能 ,减少 里 跨 的 恶化 。 但 其 抗 炎 作 用 不 如 ICS, 可 
CS 有 4 种 ( 表 17-5-5)。 四 干粉 吸入 剂 :主要 有 布地 奈 德 ”与 糖 皮质 激素 联合 应 用 .可 减少 中 至 重度 哮喘 患者 每 天 吸 
都 保 、 再 酸 氟 替 卡 松 碟 剂 及 其 含 布地 奈 德 , 丙 酸 振 替 卡 松 的 ”人 糖 皮质 激素 的 剂量 ,并 可 提高 吸入 糖 皮质 激素 的 临床 疗 
殿 合 制剂 。 干 粉 吸入 装置 比 普通 定量 气 和 剂 使 用 方便 , 配 。” 效 。 本 药 适 用 于 阿司匹林 哮喘 ,运动 性 哮喘 和 伴 有 过 敏 性 
合 容易 ,吸入 下 呼吸 道 的 药物 量 较 多 ,局 部 不 良 反应 较 轻 ， 。” 熏 炎 哮喘 患者 的 治疗 。 口 服 给 药 , 扎 鲁 司 特 20mg. 每 天 2 
是 目前 较 好 的 剂型 。 回 雾 化 溶液 :目前 仅 有 布地 奈 德 深 液 ， ”次 ; 备 台 司 特 10mg, 每 天 1 次 。 

经 射流 装置 穷 化 吸入 ,对 患者 吸 气 的 配合 要 求 不 效 较 (3) 色 甘 酸 钠 和 尼 多 酸 钠 :是 一 种 非 皮质 激素 类 抗 炎 
快 ,适用 于 哮喘 急性 发 作 时 的 治疗 .以 及 婴 幼儿 药 ,可 抑制 IgE 介 导 的 肥大 细胞 释放 介质 .并 可 选择 性 抑制 
ICS 是 只 喘 长 期 治疗 的 首选 药物 。 国 际 上 推荐 的 每 天 巨 噬 绸 胞 . 哮 酸 性 粒 细 胞 和 单 核 细胞 等 炎症 细胞 介质 的 释 







































































SO 















ICS 剂 量 见 表 17-5-5。 放 。 能 预防 变 应 原 引 起 的 速 发 和 迟 发 反应 ,以 及 运动 和 过 
表 17-5-5 常用 ICS 的 每 天 剂量 高 低 与 互 换 关 系 度 通 气 引起 的 气 道 收缩 。 吸 入 给 药 , 不 良 反 应 较 少 。 
sd else ns 


高 放量 (ng) (4) 抗 I18E 单 克隆 抗体 : 抗 IgE 单 克 隆 抗体 (奥马 珠 单 
药物 低 剂 量 (hg) 中 剂量 (ys) 丙 乔 be 。 抗 ,omalizamab) 可 以 阻 断 肥大 细胞 脱 颗 粒 ,减少 炎症 介质 
二 丙 酸 倍 氮 。 200~500 ”500~1000 之 1000~2000 释放 ,可 用 于 血清 IgE 水平 增高 的 轿 喘 治疗 。 主 要 用 于 经 















米松 过 ICS 和 LABA 联合 治疗 后 症状 仍 未 控制 的 重度 过 敏 性 
布地 奈 德 200~400 ”400~800 之 800~1600 哮喘 患者 ,可 以 改善 哮喘 控制 ,减少 哮 螨 急性 发 作 , 提 高 生 
丙 酸 馈 替 卡 ”100~250 ”250~500 ”之 500~1000 ” 活 质 量 ,GINA 推荐 用 于 第 5 级 哮喘 治疗 

松 05) 抗 组 胺 药物 : 酮 替 芬 和 新 一 代 组 腕 苹 , 受 体 持 抗 药 


有 抗 变 态 反应 作用 ,在 
中 作用 较 弱 ,可 用 于 伴 有 变 应 性 鼻炎 的 哮喘 叫 者 





一 320 一 1280 所 雷 他 定 、 阿 司 咪唑 、 曲 尼 司 再 


环 索 奈 德 80 一 160 160 一 320 
A 2 哮喘 治疗 

























2) 口服 给 药 :适用 于 中 度 噬 喘 发 作 \ 慢 性 的 治疗 
入 大 剂量 ICS 治疗 无 效 的 患者 和 作为 静脉 应 用 激素 治疗 后 (三 ) 团员 的 长 期 治疗 “ 玫 员 的 治疗 药物 委 撕 其 在 轿 
的 序 贰 治疗。 一般 使 用 半衰期 较 短 的 糖 皮质 激 如 泼 尼 跨 长 期 治疗 中 的 地 位 ,又 分 为 控制 药物 和 缓解 药物 。 
公 、 泌 尼 松 龙 或 甲 基 沁 尼 松 龙 等 。 对 于 糖 皮 质 激素 依 罚 型 上 才 出 药物 及 多 为 各 物 ,是 指 央 要 长 期 每 


天 使 用 的 药物 。 这 些 药 物 主要 通过 抗 炎 作 用 使 唑 螨 达到 并 
0 大 激 深 a S)、 全 身 糖 皮质 


哮喘 ,可 采用 每 天 或 隔 天 清 层 顿 服 给 药方 式 :以 
激 迪 对 脑 -年 体 - 籽 上 腺 轴 的 抑制 作用 。 滩 尼 松 的 维 拉 

0mg/d。 长 期 口服 服 糙 皮 质 激素 可 能 会 引起 攻 证 质 黄 
;血压 \ 糖 尿 病 . 下 丘脑 - 重 体 - 避 上 腺 轴 的 抑制 、 用 入 










< 碱 \ 吸 入 型 长 效 抗 胆 碱 能 药物 ( 唆 托 误 馆 )、 色 儒 






















症 、 白 内 障 ,青光眼 ,皮肤 De 肌 无 力 等 酸 钠 、 抗 IgE 抗体 . 抗 组 胶 药 py 炎 ee 物 。 
良 反应 。 abet tI nie 又 称 为 急救 描 人 的 药 














物 。 这 























目 尿 病 .严重 关中 药物 通过 迅速 入 
se 应 密切 随访 。 pa ,过 对 于 包括 速 
必需 的 ,可 以 预防 哮喘 的 恶化 ， 抗 朋 碱 能 药物 、. 生 


中 度 以 上 的 哮 
诊 或 住院 ,降低 病死 率 。 建 议 里 期 .是 大 \ 短 程 使 用 ， 3. 2 昱 1 

:。 且 体 使 用 要 空 制 水 平 ; 
计划 、 定期 随访 、 监测 、 
化 及 时 修订 治疗 方案 。 


昌 肛 为 
为 竺 个 初 
的 依从 性 ， 
患者 长 期 治疗 


碱 少 















忆 松 此 40 一 50mgy/d.3 一 10 ; 
根据 病情 的 天 重 程度 . 当 证 状 缓解 时 应 及 由 总 
3) 静脉 给 药 ; 哮 回 重度 急性 发 作 时 ,应 及 时 意 脉 给 并 根据 其 病情 









吾 珀 酸 氧 化 可 的 松 (100 ~ 1000mg/d) 或 申 基 泼 尼 松 方案 分 为 5 级 ， 17-51。 
(80 一 240mgyd) ,剂量 应 个 体 化 。 人 素 依 赖 倾 F 对 于 以 





者 ,可 在 短期 (3 一 5 天 ) 内 停 药 ;有 激素 治疗 方案 .着 HR 本 用 阁下 
给 药 时 间 ,控制 哮喘 症状 后 改 为 口服 给 药 , 计 和 爱 步 城 少 > 激素 2 至 第 5 级 均 宫 使 用 拱 
用 世 。 糖 皮质 激素 


了 方案 从 第 
的 选择 以 明 入 型 
(SS 为 基础 :在 此 基础 上: 根 撕 治 疗 级 别 可 过 
(2) 白 烯 调 节 剂 :包括 半 胱 贷 栈 牛 = 婚 受 体 持 抗 药 加 吸入 ICS 的 剂量 或 加 用 其 他 控制 药物 。 在 每 一 级 中 巍 应 











1702 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 

































































ee 降级 ] 。 治疗 级别 [ 天 级 
第 1 级 第 2 级 | 第 3 级 | 第 4 级 第 5 级 
哮喘 教育 、 环境 控制 
“ 护 需 使 用 短 效 E 
有 & 受 体 激动 药 按 需 使 用 短 效 Bs 受 体 激 动 药 
选用 一 种 选用 一 种 | 加 用 一 种 或 以 上 加 用 一 种 或 两 种 | 
剂量 低 剂量 的 ICS 加 中 高 剂量 的 ICS 加 口服 最 小 剂量 的 
人 LABA LABA 糖 皮质 激素 
控制 性 药物 白 三 烯 调节 剂 | 。 中 高 剂量 的 ICS 白 三 烯 调节 剂 抗 IEE 治 疗 
低 剂量 的 ICS 加 
白 三 炳 调节 齐 缓 释 茶 碱 
低 剂 基 的 ICS | 
加 绥 释 茶 碱 
图 17-5-1 哮喘 治疗 级 别 及 长 期 治疗 方案 的 制订 
按 需 使 用 缓解 药物 ,以 地 速 缓解 呼 喘 症 状 。 对 于 所 有 级 别 。 疫 治疗 在 只 喘 的 治疗 中 占 丰 - - 定 地 位 ,免疫 治疗 分 特异 性 


的 哮喘 治疗 都 应 尽量 避免 接触 变 应 上 

哮喘 治疗 和 管理 应 以 临床 控制 为 核心 ,评估 哮喘 控制 
水 平 , 给 予 适 级 治疗 ,以 控制 只 喘 ,并 监测 以 维持 哮喘 的 控 
制 , 确 立 治疗 的 最 低级 别 和 最 小 剂量 ,以 降低 费用 ,确保 用 
药 的 安全 性 , 见 图 17-5-2。 


区 二 





东 。 








评估 一 了 一。 治疗 并 达到 
啼 喘 控制 余 喘 控制 


监测 并 维持 
哮 跨 控制 





17-5-2 ”哮喘 长 期 治疗 和 管理 模式 图 


使 峰 喘 得 到 控 






当 叶 噶 症状 加 重 或 使 用 的 治疗 方案 不 能 1 
制 ,应 升级 治疗 以 达到 唑 喘 控 和 并 维持 至 少 
3 个 月 后 ,可 考虑 降级 。 推 荐 的 降级 方案 为 :四 单 用 吸入 
中 -高 剂量 激素 的 患者 ,将 鹏 和 激素 剂 旺 减 少 5 只。 四 吸入 
激素 和 长 效 刀 受 体 激动 药 联 合 有 用药 的 患 阁 ,将 吸入 激 来 刘 
:使 用 长 效应 受 体 激动 药 联合 治疗 。 当 








全 减少 30 中, 仍 继 









达到 低 剂量 激 索 联合 治疗 时 ,可 选择 改 为 每 由 工 次 联合 用 
约 或 停 用 长 效 育 受 体 激动 药 , 单 用 吸入 激 泰 治疗 。 若 患 者 
使 用 最 低 剂 量 控制 药物 达到 哮喘 控制 1 年 以 上 时 ,可 考虑 





停 用 控制 药物 。 
(四 ) 哮喘 的 免疫 治疗 














和 .故人 免 





呼 员 是 变 





和 非特 异性 两 种 。 

1. 特异 性 免疫 治疗 (specific immunotherapy, SIT) 十 
在 临床 上 确定 过 敏 性 疾病 患者 的 变 应 原 后 ,将 变 应 原 制 成 
成 各 种 不 同 浓度 的 制剂 ,经 反复 注册 或 其 他 
并 反复 按 能 ,剂量 由 小 到 大 ,浓度 由 低 到 高， 
| [的 耐 受 性 , 当 再 次 接触 该 变 应 
过 第 现象 得 以 减轻 。1997 年 
WHO 公布 了 变 应 原 免疫 治疗 的 指南 文件 ,确定 了 特异 性 
免疫 治疗 在 变 应 性 疾病 中 的 作用 ,并 指出 SIT 是 唯一 可 以 
影响 变 应 性 疾病 自然 病程 的 病因 治疗 方法 ,并 可 防止 变 应 
同时 还 制定 了 变 应 原 的 纯化 标准 及 洽 





























半 有 变 应 性 姑 炎 ,特异 性 gE 抗体 
,或 有 季节 性 只 喘 发 作 患 首 , 或 党 
法 避免 接触 变 应 原 而 反复 发 作者 。 
前 辕 内 最 常用 的 SIT 为 针对 尘 螨 过 敏 的 免疫 治疗 。 常 
多 SIT 整个 疗程 分 为 脱 敏 治疗 和 维持 治疗 两 个 阶段 ,总 疗 
程 为 3 一 5 年 。 

2. 非特 异性 免疫 治疗 













如 注射 卡介苗 、 转 移 因 子 、 细 





疗 。 此 外 , 抗 II.4 抗体 、 抗 15 抗体 .IFN-Y 等 尚 在 临床 斌 
答 中 。 抗 IgE 单 克隆 抗体 作为 IgE 增高 的 严重 只 喘 的 治 
疗 ,已 应 用 于 临床 中 ,用 于 ICS 二 LABA 不 能 控 和 
喘 的 控制 治疗 。 

(五 ) 哮喘 急性 发 作 的 处 理 “ 哮 a 
决 于 发 作 的 严重 程度 以 及 对 治疗 的 反应 性 。 治 疗 的 目的 在 
于 尽快 缓解 症状 ,解除 气流 受 限 和 低 氧 血 症 。 有 具有 以 下 情 















况 的 患者 为 相关 死亡 高 危 因 素 的 患者 .应 引起 高 度 重 视 , 当 
有 急性 发 作 时 应 尽早 到 医院 就 诊 。 

高 危 患者 包括 :曾经 有 过 气管 插 管 和 机 械 通 气 的 避 

上 度 哮喘 发 作 病史 ;四 过 去 一 年 中 因为 哮喘 而 住院 或 看 急诊 

@ 正 在 使 用 或 最 近 刚 停 用 口服 糖 皮质 激素 ;@ 目 前 没有 使 
用 吸入 型 糖 皮质 激素 ;@@ 过 分 依赖 速效 良 受 体 激 动 药 , 特 
别 是 每 月 使 用 沙丁胺醇 (或 等 效 药物 ) 超 过 1 支 的 患者 ; 
@ 有 心理 疾病 或 社会 心理 问题 ,包括 使 用 镇 注 药 ;有 对 哮 
喘 治 疗 计划 不 依从 的 历史 。 

哮喘 急性 发 作 程度 的 不 同 , 处 理 的 方法 亦 不 相同 。 

轻 度 和 部 分 中 度 急性 发 作 “ 可 以 在 家 或 社区 中 治 
疗 ,主要 治疗 为 反复 吸入 速效 良 受 体 激动 药 ,在 第 一 小 时 
每 20 分 钟 吸入 2~4 喷 。 随 后 根据 治疗 反应 , 轻 度 急性 发 
作 可 调整 为 每 3 一 4 小 时 2 一 4 喷 , 中 度 急性 发 作 每 1 一 2 小 
时 6 一 10 喷 。 亦 可 口服 短 效 氨 茶 碱 或 特 布 他 林 。 如 果 治 疗 
反应 不 好 ,应 尽早 口服 糖 皮质 激素 (小 尼 松 龙 0.5 一 Img/ 
kg 或 等 效 剂 量 的 其 他 激素 ) ,必要 时 及 时 到 医院 就 诊 。 

2. 部 分 中 度 和 重度 急性 发 作 ” 均 应 到 急诊 室 或 医院 
治疗 。 和 以 委 外 他 重复 使 用 速效 良 受 体 激动 
药 ,通过 射流 穷 化 装置 给 药 。 可 在 初始 治疗 时 连续 穷 化 给 
药 ,随后 按 需 间断 给 药 (每 4 小 时 1 次 )。 可 联合 使 用 B 受 
体 激动 药 和 抗 胆 碱 能 药物 以 取得 更 好 的 支气管 舒张 作用 。 
可 静脉 应 用 茶 碱 ,但 尽 可 能 监测 茶 碱 血 药 浓度 ,防止 发 生 
良 反应 。 尽 早 使 用 全 身 糖 皮质 激素 ,可 口服 或 静脉 给 药 , 失 


用 

































































荐 用 法 :口服 泼 尼 松 龙 0 或 拉 其 他 刘表 ,二天 
单 次 给 药 。 如 严重 的 急性 发 作 ,可 静脉 使 用 甲 基 淡 尼 








80 一 160mg ,或 班 霄 氧化 可 的 松 400 一 1000mg 分 次 
全 身 糖 皮质 激素 的 疗程 一 般 为 5 一 7 天 ,通常 不 澳 递 减 撤 
药 。 哮 喘 急 性 发 作 患 者 医院 内 治疗 流程 见 图 17-5-3。 

3. 所 ee 
能 无 改善 甚至 继 













包括 ,神志 



















通气 的 指 征 主要 包 二 
呼吸 性 酸 中 毒 .二 氧化 矶 小 留 。 可 先 采 / 用 面 和 无创 总 通 
气 ,对 于 无 他 机械 通气 无 效 或 不 能 配合 或 出 现 呼吸 又 停 的 是 
者 应 及 时 气管 插 管 ， 危重 哗 晓 存在 气 道 阻力 明显 
增高 ,一 般 通 要 选择 低 光 所 弛 通 忆 允许 性 高 碳酸 





[短期 应 用 镇 静 药 、 肌 松 药 , 以 减少 气 道 阻 


后 插 答 早 期 五 
少 气 讨 伤 。 定 状 改善 尽早 拔 管 ,必要 时 可 用 面 辕 通 飞 






1 的 使 用 强调 早期 . 足 量 短程 .可 用 甲 基 泼 尼 松 龙 
80~560mgy/d, 分 次 静脉 给 药 。 可 亲 脉 应 用 氨 茶 碱 . 雾 化 吸 
尼 受 体 激动 药 和 抗 肥 碱 能 药物 。 对 于 闫 国 性 哮喘 ,硫酸 

- 定 疗 效 ， pid a 





此 







唱和 人 ICU, 加 强 心 肺 功能 监护 . 防 





(六 ) 特殊 类 型 哮喘 的 处 理 


1. 糖 皮质 激素 依赖 性 和 激素 抵抗 性 哮喘 ”激素 依赖 性 























哮喘 是 指 激素 治疗 有 效 . 但 需要 用 -一 定量 的 口服 激素 才能 控 
制 放 区。 激素 抵抗 性 哮喘 指 对 激素 治疗 无 明显 反应 .用 口服 下 下 


泌 尼 松 ( 强 的 松 )40mg/d 1 一 2 周 . 肺 功能 无 明显 改善 .清晨 


基础 FEV 的 改善 二 15%。 对 这 类 患者 的 治疗 ,首先 要 除外 : 


导致 激 来 治疗 不 敏感 
对 ,反复 接触 过 敏 


素 依赖 性 哮喘 ,应 用 大 剂量 吸入 激素 的 同时 ,长 期 


维持 剂量 + 的 激素 ， 
一 般 泼 尼 松 
患者 ,同时 使 用 白 
疗 
屿 叭 . 环 孢 对 村 
具有 较 强 的 应 用 指 征 
改善 激素 不 敏感 哮 中 

2. 妊娠 期 哮喘 
胎儿 及 分 娩 过 程 产生 
的 不 良 反应 要 危险 得 
哮喘 ,最 好 在 怀孕 前 昌 
的 控制 药物 使 哮喘 维 
指导 下 有 用药。 用药 原 











免 使 用 对 孕妇 胎儿 安 
用 药 ,应 将 用 药剂 量 尽 旦 
于 


物 :@ 沙 丁 胺 醇 : 
妇女 在 任何 阶段 都 可 
2 主要 的 抗 炎 药物 ,是 





德 。 建 汉中 , 低 漳 量 使 用 , 尽 手 避免 大 剂 
总 肥 受 体 激动 药 ， 


药 。@ 抗 胆 
和 茶 磊 具有 协同 作用 ， 





图 白 三 烯 受 体 持 抗 药 、 
方案 。@ 全 身 应 用 激 3 


对 标 体 和 脸 儿 的 极 大 和 危 队 3 


可 以 应 用 全 身 激 
良 反 应 。 泼 尼 松 是 最 
每 日 服用 泌 尼 松 科 10 






:不 恨 影响, 但 没有 控制 的 哮喘 远 








4 因素 .如 患者 依从 性 差 \ 吸 入 方法 不 
在 胃 食 管 反 流 、 锚 窦 炎 等 因素 。 对 激 
服 最 低 

















以 改善 哮喘 症状 ,减少 激素 全 身 不 良 反 应 ， 
去 10mg/d, 每 日 顿 服 
三 烦 调 节 剂 
有 时 可 以 获得 较 好 疗效 。 还 可 以 选用 免疫 抑制 剂 如 甲 毛 






隔日 给 药 1 次 。 对 这 些 
茶 碱 . 抗 IgE 抗体 等 治 











激素 依赖 性 和 激素 抵抗 性 哮喘 : 茶 碱 
可 以 改善 哮喘 症状 .有 报道 茶 碱 还 能 
患者 的 激素 敏感 性 。 

哮喘 的 发 作 和 平 喘 药 物 的 应 用 





均 会 对 
比 药物 
多 。 因此 ,妊娠 期 妇女 首先 应 积极 控制 
J 作 好 准备 ,使 哮喘 得 到 控制 ,并 用 最 少 
持 控制 。 当 怀 人 
则 是 尽 可 能 通过 吸入 方式 给 药 , 尽 
当 不 确定 的 药物 ;如 果 好 
在 最 低 水 平 。 妊娠 期 推荐 的 药 
快速 缓解 哮喘 症状 的 药物 ,哮喘 的 妊 媒 
es @@ 吸 入 激素 :是 媳 娠 期 哮 螨 妇 

- 线 治疗 药物 ,推荐 使 用 吸入 型 布 










对 于 单 用 吸入 低 剂量 的 激素 不 能 
i 患者 ,可 以 选用 联合 吸入 长 效 B 
碱 药物 :与 B 受 体 激动 药 、 糖 皮质 激素 
cmon iene wer ni 
i 















:在 权衡 利 羡 下 
wy 口服 激素 短期 使 用 较 少 出 现 全身 不 
常用 的 口服 糖 皮质 激素 ,目前 认为 划 期 


mg. 对 学 妇 及 胎儿 较 少 发 生 不 良 反 应 ， 





De 


病情 严重 时 可 每 日 服用 泼 尼 松 30 一 40mg, 连续 3 一 7 日 .逐渐 


减 量 短期 内 停 药 .以 吸入 入 皮质 激 细 





索 对 好 






喘 急 性 加 重 。 
和 管理。 

3. 运动 性 哮喘 
性 .有 的 本 身 就 是 时 


娃 垦 其 


妇 d 及 胎儿 均 有 较 
早期 全 身 应 用 激 未 可 能 人 失 WU 
对 于 哮喘 妇女 . 切 


疗 为 主 。 长 期 服用 激 
昌 妇 应 尽量 避免 。 第 











j ,导致 只 


] 哇 喘 串 如 随访 ,规范 治疗 
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初始 病情 评 
中, 体检 ,检查 结果 (听诊 、 闫 计 池 入 hi 的 活动、 心率 、 呼吸 频率 、 
pep 区 全， 动脉 血气 分 析 ) 和 其 他 检查 


| 


初始 治疗 
Pe ,通常 分 钟 -一 个 : , 共 
a 
。 若 症状 不 能 迅速 缓解 ， 或 省 让 近 已 服用 糖 皮质 激素 ， 或 急性 发 作 的 症状 严重 ,可 全 身 使 用 糖 皮质 激素 












































。 禁 用 镇 静 药 
了 
再 次 评估 | 
中 度 发 作 标准 重 发 作 标准 
。PEF 为 预计 值 或 个 人 最 。 具 有 源 于 致死 住 只 和 5 危 因 崇 
佳 值 的 60%~80% 。PEF< 预 计 值 或 个 人 最 佳 值 的 60% 
。 体检 :中 等 度 症状 、 辅 且 。 体 检 : 况 息 时 症状 严重 ， 三 站 症 
呼吸 肌 活动 .病史 : 商 危 下 者 
3 ; 寞 给 治疗 没有 改善 
。 每 60 分 钟 吸 和 人 B, 受 体 激 .联合 穷 体 激动 药 和 抗 朋 碱 能 
动 药 和 抗 胆 破 能 药物 1 了 从 化 吸入, 受 休 洲 动 药 和 抗 胆 丰 能 药物 
。 考虑 使 用 全 身 糖 皮质 激 。 全 身 糖 皮质 激素 治疗 
素 。 考 虑 静脉 使 用 茶 碱 类 药物 
。 考 虑 静脉 使 用 铁 剂 











1~2 小 时 后 得 次 评估 | 















疗效 良好 1~2 小 时 内 疗效 不 完全 1 小 时 内 疗效 差 
。 林 次 治疗 后 , 疗 病史 : 。 病 史 : 商 危 吕 者 
效 维持 60 分 钟 。 体检: 症状 严重 ,嗜睡 ,意识 模糊 
。 体检 :正常 ® PEF<30% 
。 无 呼吸 窘迫 “Sa0; 无 改 关 。PaCOz>45mmHg 
® PEF>70% * Pa0,<60mmHg 











i ee | 












































出 院 标准 2 住 重 症 监护 病房 
“PEE 生计 但 灾 个 人 和 “里 人员 人 & 受 体 激动 区 和 扩 
最 佳 J60% . 
。 口服 或 吸入 药物 维持 会 王 估 月 本 皮质 激 部 了 使用 外 皮质 澳 
: 可 用 二 前 及 使 用 类 贞 关 和 
元 
ER SO 及 拘 、 血 茶 |， 必 当 时 公 入 关闭 和 
家 庭 治 疗 
过 后 罗纹 六 
。 继 续 吸 入 Bs 受 体 激 动 药 了 
。 时 全 站 丰 站 放 扩 注 来 定期 评估 
正确 使 用 药物 
检查 活动 计划 
密切 进行 医学 随访 

















国有 重症 监护 病房 











出 院 回 家 
。 如 果 PEF> 预 计 值 或 个 人 地 
佳 值 的 60%, 并 用 口服 或 吸 
入 药物 持续 


























图 17-$-3 ”哮喘 急性 发 作 患 者 医院 内 处 理 流 程 





则 与 一 般 哮 路 相同 。 如 反复 发 生 .可 以 用 小 剂量 CS 或 白 三 燃 
调节 剂 控 制 治疗 ,以 降低 气 道 高 反应 性 ,预防 运动 时 发 生 哮 器 
症状 。 在 运动 前 吸入 速效 恨 受 体 激动 药 可 以 预防 症状 的 发 
生 。 白 三 烯 调节 剂 和 色 甘 酸 钠 对 运动 性 哮喘 都 有 较 好 的 疗效 。 

(七 ) 只 喘 的 教育 和 管理 “” 哮 嘴 的 教育 和 管理 是 哮喘 
防治 工作 的 重要 组 成 部 分 ,现代 治疗 理念 强调 团 嘴 的 管理 
是 哮喘 维持 控制 的 保障 。 在 管理 中 建立 医 患 之 间 良 好 的 合 
作 关 系 是 实现 有 效 的 哮喘 管理 的 首要 措施 。 其 目的 是 指导 















患者 自我 管理 ,对 治疗 目标 达成 共识 ， pat 体 化 的 书面 管 
理 计 划 。 通 过 各 种 形式 的 教育 (如 初诊 教育 随访 教育 和 评 
价 等 ) 使 患者 掌握 以 下 知识 : 〇 通过 di 能 够 有 效 


控制 蜂 喘 ; 四 避免 触发 .诱发 因素 的 方法 ;:@@ 哮 喘 的 本 质 、 发 
病 机 制 ;@@ 只 喘 长 期 治疗 方法 ;@ 呼 喘 先 兆 \ 哮 嗣 发 作 征象 


第 六 


草 


支气管 扩张 (bronchiectasis) 在 形态 上 是 指 支气管 不 可 
逆 扩 张 和 管 壁 增 厚 , 它 通常 是 一 个 解剖 上 的 定义 ,用 于 指 由 
于 感染 ,理化 、 免 疫 或 遗传 等 原因 引起 终 未 支气管 的 病理 损 
害 , 包 括 支气管 壁 肌 肉 和 弹力 支撑 组 织 的 破坏 。 临 床 表 珊 
慢性 咳嗽 \ 大 量 月 痰 ,可 反复 咯血 。 在 “前 抗生素 时 代 ”， 
支气管 护 张 在 儿童 和 青少年 是 一 个 常见 和 致命 的 疾病 ,但 
近 半 个 世纪 以 来 , 随 着 抗菌 药物 的 早期 有 效应 用 ,卫生 条 件 
改善 和 背 养 加 强 ,儿童 期 麻 次 和 百日咳 疫苗 接种 的 普及 ` 支 
气管 扩张 的 发 病 呈 逐年 下 降 的 趋势 。 








【病因 与 发 病 机 制 】 

支气管 扩张 是 一 组 异 质 性 疾病 ,其 病因 复杂 ( 表 17 
6-1) ,国外 常 简单 分 成 玫 性 纤维 化 Ceystic fibrosis, CF) 引 
;扩张 和 非 显 性 纤维 化 性 支气管 扩 oe 
fibrosis bronchicctasis, NCFB) 两 类 ,国内 CF 患者 少 ; 
故 主要 是 NCFB。 支 气管 扩 交接 原因 为 四 支气管 
壁 的 损伤 ;@@ 支 气管 腔 阻 塞 ;@@ 邻 近 组 织 
EE 拉 性 扩张 。 后 两 个 原因 相对 单纯 
容易 提示 ;支气管 壁 损伤 
17 6-1。 没 有 明确 病因 省 称 为 特 发 性 支气管 
管 扩张 症 , 其 发 和 一般 归 结 于 下 面 两 个 因素 :中 感染 持 














汕 
站 


< 章 ”支气管 扩张 


相应 自我 处 理 方法 .如何 ` 何 时 就 医 :@@ 哮 喘 防 治 药物 知 
识 ;@ 〇 如 何 根据 自我 监测 结果 判定 控制 水 平 .选择 治疗 ; 


@@ 心 理 因素 在 哮喘 发 病 中 的 作用 。 
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区 气管 扩张 


陈 雪 华 ” 何 礼 贤 
续 刺激 ;@ 气 道 阻塞 ,支气管 引流 功能 损害 和 防御 功能 





缺损 。 两 种 因素 可 同时 存在 ， 
进行 性 加 重 。 


互 为 内 果 .导致 气 道 损害 








表 17-6-1 支气管 扩张 的 病因 
分 类 举例 
A. 先天 或 遗传 原因 
1. 发 育 缺 陷 支气管 软骨 缺损 (Williams Camp- 


bell syndrome) 


巨大 气管 支 


syndrome) 


这 管 ( Mounier Kuhn 


襄 性 纤维 化 (cystic fibrosis.CE) 
wx 抗 胰 和 蛋白酶 缺 乏 


deficiency) 


(Ca antitrypsin 





蝇 离 征 
黄巾 综合 征 Cyellow nail syndromey 
4 除 功 能 缺 记 


损 cili 





fo 





未 合 住 ( primary 
y dyskinesia. PCD) 





杨 氏 综合 征 (Young Ss Synclronie) ) 
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分 类 举 例 





.免疫 缺陷 或 损伤 
- 原 发 性 免疫 缺损 ” 低 丙 种 球 蛋 白 血 症 (hypogamma- 














globulinemia) 
2. 继 发 性 免疫 缺损 ”HIV 感染 
慢性 淋巴 细胞 性 白血病 
肺 移植 后 
3. 免疫 过 度 反 应 。 ”变态 反应 性 支气管 肺 曲 答 病 Caller- 
gic bronchopulmonary aspergillo- 
sis, ABPA) 
C. 吸入 性 损伤 胃酸 吸入 
有 毒化 学 气体 吸入 
D, 感染 
1. 儿童 期 感染 麻疹 
育 日 咳 
腺 病毒 
2, 坏死 性 肺炎 金黄 色 和 葡萄 球菌 





流感 嗜 血 杆菌 
铜绿 假 单 胞 菌 
肺炎 克 雷 伯 杆 菌 
结核 分 枝 杆菌 


: 分 枝 杆菌 感染 


鸟 胞 内 分 枝 杆菌 复合 物 (mycobac- 


terium avium complex, MAC) 
E. 机 械 性 阻塞 
“ 腔 内 阻塞 


yx 


异物 吸 人 

支气管 恨 性 或 恶性 肿瘤 

淋巴 结 肿 大 (纵隔 淋 巴结 结核 ) 
肺叶 切除 导致 支气管 移 位 和 扭曲 





2. 腔 外 阻 篮 
. 结构 改变 
F. 系统 性 疾病 





[3 


罗 恩 病 和 和谈 疡 性 儿 


气管 炎 (diffuse pan 





bronc i 


马 方 综合 徙 ( Marfan syndrome) 





〖 病 理 与 病理 生理 】 


六 气管 扩张 可 弥漫 发 生 于 双 肺 的 多 个 肿 段 , 也 可 局 限 
信 . 多 发 生 王 引流 不 畅 的 下 是 及 自生 以 不及 下 本 


BS 








和 舌 叶 最 为 常见 ,由 于 舌 叶 支气管 开口 与 左 支气管 
口 相 邻 ,后 者 炎症 分 泌 物 常 累 及 前 者 ,导致 左下 叶 与 舌 叶 








气管 扩张 常 同 时 存在 。 lhe 
纤维 收缩 ,由 于 引流 较 好 .一 般 以 咯血 多 见 而 少 有 用 性 痰 ， 
故 也 称 干 性 支气管 扩张 。 

在 病理 形态 可 分 为 :柱状 支气管 扩张 ;@ 静 脉 邮 张 状 
支气管 扩张 ;四 蚂 状 支气管 扩张 。 显 微 镜 下 表现 为 支气管 
壁 增 厚 支气管 攻 膜 表面 淡 疡 形成 .纤毛 柱状 上 皮 细胞 鳞 状 
化 生 或 凌 缩 ; 支 气管 壁 弹 力 组 织 `. 肌 层 以 及 软 肖 等 下 受 破 
坏 , 由 纤维 组 织 代替 扩大. 常 有 脓 性 分 泌 物 , 远 端 外 周 
气 道 被 分 沁 物 阻塞 和 纤维 化 。 支 气管 周围 组 织 呈 炎症 改 
变 , 相 应 的 肺 组 织 可 以 表现 为 支气管 肺炎 、 小 脓肿 或 小 叶 不 
张 。 供 血 的 支气管 动脉 常常 扩张 ,并 可 和 肺动脉 终 末 支 吻 
合 ,形成 血管 瘤 ,扩张 的 支气管 动脉 破裂 是 支气管 扩张 反复 
咯血 的 原因 。 

呼吸 功能 改变 取决 于 病变 的 范围 及 性 质 , 病 
呼吸 功能 可 正常 。 柱 状 扩张 对 呼吸 功能 影 
管事 状 扩张 病变 范围 广泛 时 ,可 并 发 阻塞 3 
管 周围 肺 纤维 化 ,表现 为 以 阻塞 性 为 re en 
障碍 ,引起 低 氧 血 症 和 高 碳酸 血 症 。 病 情 ; 
细 血 管 广泛 破坏 , 肺 循环 阳 力 增加 可 并 发 肺动脉 高 压 ， ” 起 
肺 源 性 心脏 病 。 














局 限 者 ， 





















【临床 表现 】 

支气管 扩张 忠 者 一 般 在 幼年 有 反复 呼吸 道 感染 的 病 
史 , 如 麻疹 、 百 日 咳 ,许多 患者 可 伴 有 奥 窦 炎 和 上 呼吸 道 咳 
嗽 综合 征 , 成 为 下 呼吸 道 反复 感染 造成 支气管 扩张 的 原因 。 
大 概 1/3 的 患者 在 青春 期 后 病 善 ,50 岁 后 再 次 出 
现 症状 恶化 。 典 贡 症状 为 慢性 咳 呈 、 咳 大量 脓 性 痰 和 反复 

















咯血 。 感 染 加 重 时 可 出 现 发 热 .胸痛 、 盗 汗 , 食 欲 减退 ,并 伴 
有 痰 量 增多 ,每 日 达 数 下 堂 升 , 痰 液 显 黄 绿色 腑 性 , 常 带 臭 












味 , 收 集 整 日 痰 液 
为 泡沫 ， 


本 中 静 置 可 见 分 层 现象 ,上 层 
其 脓 液 成 分 ,中 为 混浊 和 茜 液 ,底层 为 坏死 组 织 沉 
淀 物 。 伴 有 气 道 高 反应 性 或 反复 发 作 致 师 功 能 受 损 考 可 出 
现 哨 总 ， 部 分 患者 仅 才 现 为 反 旬 复 咯 血 ， 了 未 无 咳 大 晶 月 痰 
的 病史 。 少 部 分 患 郑 在 哺 像 s “ 张 , 而 无 吃 
嗽 . 咳 用 痰 和 咯血 的 病 风 。 

三 型 化 用 性 支气管 扩张 病情 进展 或 继 发 感染 时 , 患 侧 
各 部 可 闻 及 闫 定性 湿 哪 音 , 伴 或 不 伴生 哪 音 。 反 复 咳嗽 , 咏 
收 疾 者 常 有 消 刘 、 任 状 指 ( 趾 ) ,出 现 并 发 症 时 可 伴 有 但 应 体 
征 。 于 性 支气管 扩张 或 部 分 患者 可 无 阳性 体征 。 


【诊断 

文 气管 扩张 典型 者 根据 病史 即 可 提示 诊断 .普通 X 线 
胸 片 常 无 明显 异常 或 仅 有 肺 纹理 增多 、. 增 小 .后 期 可 显示 沿 
炎 气管 或 旺 峰 窗 状 ;部 分 有 液 平面 ,为 


支气管 分 布 的 卷发 状 胃 影 
玫 状 支气管 扩张 的 表现 :有 时 也 可 时 及 时 或 肺 自 不 张 ， 传 










































统 诊断 支气管 扩张 的 金 标准 是 支气管 碘 油 造影 . 耐 受 性 差 
加 上 后 遗 症 多 , 现 已 被 高 分 辨 CT(HRCT) 取 代 。HRCT 诊 
断 支 气管 扩张 敏感 性 在 87% ~ 97%, 特异 性 在 93% 一 
100%。 上 典型 支气管 扩张 在 HRCT 上 的 特征 为 支气管 腔 扩 
张 (支气管 的 内 径 大 于 伴 行 的 肺动脉 ) .支气管 壁 增 厚 、 正 常 
支 鼠 尾 征 消失 、 扩 张 的 支气管 腔 内 出 现 气 液 平面 ,其 
中 柱状 扩张 表现 为 与 扫描 平面 平行 的 支气管 呈 分 枝 状 的 
“双轨 征 ”, 与 扫描 平面 垂直 的 支气管 表现 为 壁 厚 的 圆 形 透 




















= 可- 厅 


支气管 扩张 


亮 影 ,如 伴 行 的 肺动脉 与 之 相 贴 时 形成 特征 性 的 * 印 藉 征 "。 
静脉 曲张 型 扩张 的 支气管 表现 与 柱状 扩张 的 支气管 相似 ， 
但 其 管 壁 厚薄 不 均 . 呈 * 品 珠 状 "。 变 状 扩张 的 支气管 旦 单 





个 或 多 个 乌 状 含 气球 于 .有 时 净 内 可 见 液 平面 。 


HRCT 尽管 能 在 结构 上 明确 支气管 扩张 的 诊断 .但 不 | 


能 明确 病因 ,可 根据 发 生 部 位 提示 病因 ,如 图 17-6-1 所 示 ， 


进一步 的 病 内 诊断 则 依赖 于 各 种 检查 . 需 行 如 下 检查 除外 


其 他 疾病 引起 的 支气管 扩张 ( 表 17-6-2) 。 








[me | 






























先天 性 支气管 闭锁 外 周 为 主 
和 本 
支气管 结石 

| 





中 加 







ABPA 























ee | 下 ol 为 主 | | 右 中 叶 和 左 舌 叶 | 
E . 不 典型 分 枝 杆菌 
下 IPF 感染 PCD 
结核 纤维 化 后 低 丙 种 于 要 自 血 症 

放射 性 肺炎 后 肺 和 骨 般 





肺 隔离 症 
感 


图 17-6-1 


表 17-6-2 支气管 扩张 的 病因 诊断 





检查 目的 
纤维 支气管 镜 CT 提示 支气管 阻塞 ,除外 


肿瘤 和 蜡 物 

电镜 下 观察 纤毛 形态 和 择 
动 频率 ,除外 PCD 

作为 PCD 的 证 据 


典 申 删 检 和 活检 





共 一 氧化 所 CNO) 检 测 





精液 分 析 假如 怀疑 PCD 和 CF 
CF 基因 和 发 汗 试验 除外 CF 








确定 免疫 缺陷 
怀疑 吸 人 利 因 食 管 反 流 


自 和 IgG 亚 型 
钢 试 验 和 食管 pH 


定 a- 抗 胰 借 自 酶 (a- 鉴定 a-AT 缺乏 


AT) 

自身 抗体 得 查 

昌吉 特异 性 IgE 沉 演 
抗原 


除外 结缔 组 织 病 和 血管 炎 
除外 ABPA 





片 检查 和 结核 “除外 非 结核 分 枝 杆菌 感染 


分 枝 杆菌 培 












支气管 扩张 发 生 部 位 和 病 





| 











支气管 扩张 分 为 稳定 期 和 急性 加 重 期 。 迄 今 为 止 . 急 


性 加 重 并 没有 统一 的 诊断 标准 ,一 般 指 临床 ; 
要 抗菌 药物 治疗 .包括 咳嗽 增加 
生变 化 、 腑 性 痰 增加 ,可 伴 或 不 伴 














帘 考 虑 肺炎。 和 


关 血 杆 洲 多 见 . 也 可 分 离 出 肠 
细菌 和 簿 衔 球 菌 , 反 复 应 用 抗生素 后 
别 是 铜绿 假 单 胞 
中 利 舌 呈 者 需 考 虑 
片 利 培养 。 











【防治 














卓 标 分 为 :加 治 疗 已 经 确认 的 


恶化 需 


或 烧 的 性 状 发 
\ 咯 竹 或 
乏力、 合 有 睡 或 活动 耐 受 力 下 降 等 。 出 
性 加 重 期 出 现 痰 性 
和 和 痰 培养 。 化 胺 性 支 气 


标的 科 
生出 现 假 单 胞 凋 特 
一 旦 出 现 .很 难 清除 。 病 


直 核 分 枝 杆 菌 , 应 尽早 做 相 


变 在 中 


应 的 涂 


基础 疾 














第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


缺乏 症 . 及 时 ,规则 抗 结 饼 治疗 ,应 用 糖 皮质 激素 治疗 
ABPA., 取 出 异物 解除 气 道 梗阻 等 都 能 有 效 阻 断 支 气管 扩 
张 的 发 展 。 可惜 多 数 难以 找到 明确 病因 或 即使 病因 明确 亦 
无 有 效 的 治疗 。 

(二 ) 抗菌 药物 治疗 ”尽管 无 安奈 剂 对 照 的 随机 临 
床 对 照 试 验证 明 抗 菌 药物 在 NCFB 的 疗效 ,抗菌 药物 依 
然 是 治疗 支气管 扩张 急性 加 重 期 的 主要 手段 ,其 目的 在 
于 控制 细菌 感染 .减少 细菌 负荷 , 阻 断 炎 症 恶 性 循环 。 
早期 急性 加 重 时 推荐 口服 阿 莫 西林 500mg. 每 天 3 次 ， 
月 药 14 天 ,如 反应 不 佳 可 加 大 剂量 为 1g. 每 天 3 次 :或 
3g: 每 天 2 次 ; 产 栈 嗜 血 杆 菌 可 选择 阿 莫 西 林 / 克 拉 
维 酸 、 第 二 代 或 三 代 头 孢 苗 或 葛 西 
后 期 则 常 分 离 出 铜绿 假 生 
环 丙 沙 星 500 一 750mg, 每 天 2 次 ,替代 
氧气 沙 星 750mg, 每 天 1 次 ,或 500mg, 每 天 2 次 ;严重 
感染 或 合并 肺 实质 炎症 时 必须 静脉 用 药 , 可 选用 具有 抗 
假 单 胞 菌 活性 的 药物 如 哌 拉 西 林 、 头 孢 他 啶 、 头 移 吡 膨 、 
哌 拉 西 林 / 他 唑 巴 坦 ,头孢 哌 酮 / 舒 巴 坦 、 亚 胺 培 南 或 美 
罗 培 南 联合 环 丙 沙 星 .左氧氟沙星 或 妥 布 霉 素 、 阿 米 卡 
星 . 如 痰 培养 阳性 ,应 根据 药 敏 结 果 用 药 。 疗 程 不 统一 ， 
一 般 为 10 一 14 天 ,常用 14 天 方案 。 

支气管 扩张 可 长 期 出 现 细菌 定植 ,特别 是 铜绿 假 单 胞 
获 , 一 re 重 和 肺 功能 下 降 ， 
因此 主张 首次 分 离 铜 绿 假 单 胞 菌 ,应 该 努力 清除 该 商 。 英 
国 胸 科学 会 推荐 口 有 a 50mg ,用 药 2 周 , 如 无 效 加 
用 表 17-6-3 所 示 抗 假 单 胞 获 药 物 的 静脉 制剂 2 周 .或 者 加 
用 努 化 吸入 多 笑 菌 素 2MU, 每 天 2 次, 用药 3 个 月 ,并 再 延 
长 环 两 沙 星 口服 4 周 。 

表 17-6-3 支气管 
























































扩张 急性 加 重 抗菌 药物 治疗 











口服 治疗 静脉 治疗 

无 铜绿 假 单 ” 阿 莫 西 林 阿 莫 西林 /克拉 维 
胞 菌 风险 阿 英 西 林 / 克 拉 。 酸 钾 

给 和 头 抱 曲 松 

英 了 头 移 哮 片 

左 气 拔 沙 后 英 西 沙 星 

左 氢 捧 沙 星 

铜绿 假 单 胞 “ 环 两 沙 性 环 丙 沙 星 / 商 剂 量 左 
侈 风险 高 剂量 左 氧 气 ，” 氧 旬 

沙 星 联合 抗 假 单 胞 菌 的 










B- 内 醚 及 








表明 可 有 
作 的 次 数 。 应 用 
内 卫 关 .其中 克拉 每 索 、 
的 攻 用 :临床 应 用 其 多 
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假 单 胞 菌 耐 药 ,一 般 不 主张 长 程 应 用 。 疗 程 1 一 6 个 月 不 
等 .最 长 20 个 月 。 但 meta 分 析 表 明 ,长程 口服 抗菌 药物 虽 
可 改善 症状 ,但 不 改善 肺 功能 和 急性 发 作 次 数 ,能 否 降 低 死 
亡 率 需要 进一步 研究 。 

雾 化 吸 和 人 妥 布 霉 素 300mg, 每 日 2 次 以 减少 CF 串 
oder 10 年 ,但 在 NCFB, 尽 管 有 多 种 
的 各 和 道 ,但 1 迄今 为 由 尚 缺 三 证 据说 明 委 化 抗菌 药物 的 有 
效 性 。 









稳定 期 支气管 扩张 ,无 论 是 长 程 口服 还 是 雾 化 吸入 都 
缺乏 足够 证 据 ,但 对 一 年 内 急性 加 重 超过 3 次 或 虽 不 足 3 
次 但 急性 加 重 可 能 引起 死亡 ,或 者 铜绿 假 单 胞 定植 的 患者 ， 
可 谨慎 应 用 。 
(三 ) 控制 炎症 反应 ” 除 前 述 大 环 内 栈 类 可 作为 抗 炎 
药物 应 用 于 支气管 扩张 外 ,其 他 的 抗 炎 药 物 如 吸入 糖 皮质 
激素 能 减少 炎症 反应 和 改 善 气 道 i 阻塞 已 在 哮 上 中 证 实 , 但 
在 NCFB 的 治疗 中 只 有 个 别 的 临床 试验 表明 吸 人 和 
松 500pg/d 能 减少 痰 液 中 的 炎症 因子 水 平 ,改善 症状 和 肺 
功能 。 同 样 没有 随机 对 照 临床 试验 发 现 口服 炳 皮质 激素 能 
改善 NCFB 的 症状 和 预后 。 白 三 烯 受 体 持 抗 药 能 够 抑制 
支气管 扩张 中 性 粒 细胞 介 导 的 炎症 反应 ,但 尚未 被 随机 对 
照 临床 试验 证 
尽管 


















参 断 支气管 扩张 后 不 百 诊断 其 他 气 道 疾病 如 
支气管 哮喘 和 慢 阻 肺 ,但 两 者 可 合并 存在 ,临床 上 确 
也 发 现 许 多 NCFB 患 者 存在 气 道 高 反应 性 ,对 于 这 人 
者 应 参照 旷 喘 和 慢 阻 肺 的 治疗 应 用 抗 炎 药 物 和 支 气 答 舍 
张 剂 。 

(四 ) 提高 气 道 分 泌 物 清除 的 能 力 “ 尚 无 很 好 的 
meta 分析 资料 支持 胸部 理疗 能 改善 痰 的 清除 能 力 ,然而 
国内 外 众多 学 者 仍 强调 胸部 物理 治疗 包括 体位 引流 、 吻 
腔 即 击 \ 胸 腔 振 萝 、 辅 助 性 咳嗽 和 用 力 呼 气 锻炼 能 改善 
呼吸 道 引 流 ,但 很 难为 患者 接受 和 长 期 坚持 ， 四 1 此 也 没 
有 长 期 胸部 物理 治 治疗 的 随机 临床 试验 报道 。 秋 液 溶解 
剂 如 乙酰 半 胸 氨 酸 理论 上 能 使 效 液 变 得 稀薄 ,利于 痰 液 
的 排出 ,但 无 明确 临床 证 据 表 明 其 有 效 性 。 穷 化 吸入 人 
重组 脱氧 局 糖 核 酸 酶 (recombinant human DNase, rhD- 
Nase) 可 以 通过 降解 疾 液 中 的 DNA,， 改 刘 秽 度 ， 
利于 痰 液 清除 ,改善 CF 患者 的 FEVi ,但 安慰 剂 对 照 的 
斌 究 显示 其 不 改善 NCFB 患者 急性 发 作 的 次 数 和 FEV; 





















下 降 的 速度 。rhDNase 目前 仅 用 于 CF 患 才 ,并 不 推荐 
用 于 NCFB 患者 。 
(五 ) 治疗 并 发 症 ”咯血 是 支气管 扩张 的 常见 并 发 症 ， 





大 咯血 





见 EL 可 以 威 胁 生 命 ， 刀 按 条 陈 肝 昌 多 上 We 








(六 ) 外 科 手 术 抗 库 药物 广 


沁 应 用 以 前 .于 术 切 





除 扩张 的 支气管 肺叶 是 治疗 局 限 性 支气管 扩张 的 主要 
:但 目前 支气管 扩张 需要 手术 治疗 的 患者 大 大 减 
5 0 2 个 :局 限于 1 一 2 个 肺 
叶 的 支气管 扩张 或 局 部 有 解剖 的 因素 如 肺 隔离 症 ,或 者 
局 部 有 阻塞 的 因素 ,切除 病灶 利于 感染 的 控制 ;出 现 到 
命 的 并 发 症 如 大 咯血 。 

(七 ) 预防 ”尽管 支气管 扩张 的 发 展 呈 渐进 式 , 但 
在 儿童 期 接种 流感 麻疹 、 百 日 咳 . 肺 炎 链 球菌 疫 菌 ,及 
时 控制 实 和 气 道 感染 .解除 气 道 阻塞 和 纠正 免疫 低下 

于 预防 支气管 扩张 的 发 生 和 和 发展 具有 相当 积极 


























第 一 节 概述 
何 礼 贤 
肺炎 (pneumonia) 指 肺 实质 (呼吸 单位 ) 的 炎 证 ,由 感 


染 、 理 化 刺激 和 免疫 损伤 等 所 致 ,以 感染 最 常见 ,非特 指 者 
溉 润 性 







通常 即 是 感染 性 的 。 肺 炎 在 影像 学 上 至 少见 有 一 
阴影 ,区 别 于 气 道 感染 。 感 染 性 病原 引起 的 肺炎 常 与 下 呼 
















吸 道 感染 或 师 部 感染 一 词 混用 是 不 恰当 的 ,后 者 尚 包括 气 
道 等 部 位 感染 (如 急性 气管 支气管 炎 ` 慢 性 支气管 炎 急 性 如 
重 、 细 支气管 炎 、 支 膜 炎 )， 0 





分 布 ,临床 表现 币 显著 不 同 。 据 WHO 估计 全 
Wt 5 亿 肺 炎 患 者 ， 约 400 万 人 死 于 本 病 ， 大 要 
5 岁 以 下 儿童 和 75 岁 以 上 老年 人 病死 
5 倍 于 发 达 国家 。 














致 病 微生物 和 寄生 虫 都 可 以 引起 肺炎 。 细 
菌 性 病原 体 最 为 常见 ， 近年 来 病毒 性 肺炎 在 增加 :由 于 锡 


i 致 肺炎 日益 
于 宿主 防御 机 制 缺陷、 病原 体 伪 力 强 
病原 体 A 人 这 人 次 区 


疫 缺 陷 人 群 增多 ， 
肺炎 发 病源 
和 人 侵 旺 和 :省 氏 有 。 








常见 。 













的 昔 延 与 扩散 
QD 上 呼吸 道 猪 附和 定植 :人 @ 入 侵 下 呼吸 首 
肺 弓 许多 复杂 的 理化 和 生物 学 机 


炎症 反应 。 a 3 
这 些 抗生素 时代 肺 


FE。 按 不 问 依据 肺炎 有 多 种 分 类 。 
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分 类 从 以 XX 线形 态 学 为 基础 的 解剖 分 类 转 为 按 病原 
类 ,这 是 本 近年 来 尽管 
断 发 展 ,但 肺炎 病 :在 诸 


生 治 疗 成 为 现实 的 和 相当 在 去 。 而 流行 病 学 研 
六 ,不 同 途 径 感染 获得 方式 以 及 不 同 宿 主 的 肺炎 在 病 
原 学 上 具有 不 同 分 布 规律 ,临床 亦 各 具 特 点 . 故 现在 多 主张 
按 发 病 场 所 和 宿主 状态 分 类 ,如 社区 肺炎 、 医 院 获 得 
(相关 ) 性 肺炎 、 免 疫 损 害 宿 主 肺炎 .儿童 肺炎 .老年 人 上 帽 炎 












等 ,一 旦 获得 责任 病原 体 诊断 当 按 病 原 学 分 类 。 介 于 社区 
和 医院 获得 性 肺炎 曾经 a :肺炎 


& Cnursing 
home acquired pneumonia,.NHAP) .近年 来 有 研究 提示 
病原 体 分 布 和 耐 药 与 医院 获得 性 肺炎 接近 或 相似 . 抗 
疗 宕 要 针对 耐 药 菌 广 谱 提倡 用 卫生 保 健 相 关 仔 肺炎 
(healthcare-associated pneumonia. HCAP) .将 池 ;人 
展 到 近 90 天 内 曾 住院 六 2 次 . 近 30 天 内 接 
a 响 】 克 全 外 地 6 坊 才 9 在 医 证 或 
诊 部 1 全 人 制 是 A 


] 诊 nm 











机 盖 。 
















的 要 





炎 临 床 诊治 面临 的 挑战 
原 有 病原 体 变异 株 的 出 现 。 自 
考 (SARS-CoV) 高敏 病 

出 了 沉重 的 生命 代价 .及 
努力 我 关口 建立 起 应 对 突 & 公 1 卡 卫 生 事 人 的 尺 恕 体 条 
有 1 但 是 如 何在 研究 和 技术 以 太 管理 十 


要 是 : 吕 新 病原 体 和 和 
2003 年 以 
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更 有 实效 的 手段 或 办 法 仍然 需要 努力 。@ 病 原 学 诊断 效率 
低 , 时 间 滞 后 。 临 床 微生物 发 展 不 能 适应 和 满足 临床 诊疗 
需要 是 一 个 世界 性 的 普遍 问题 ,但 是 国际 上 近年 来 还 是 有 
] 不 少 进展 .特别 是 非 培养 诊断 技术 。 国 内 诊断 试剂 研发 几 
平 是 空白 。 除 了 采取 措施 促进 国内 研发 外 .引进 当 是 解决 
目前 需要 的 捷径 。 引 进 诊断 试剂 不 同 于 药品 , 它 不 进入 体 
内 .理应 不 必 重 新 进行 临床 试验 。@@ 抗 生 素 使 用 不 合理 , 耐 



































药 增加 。 由 于 病原 学 诊断 滞后 ,现在 一 致 主张 以 下 策略 : 参 
考 指南 . 结 








合 木 地 区 耐 药 资料 .及 时 实施 经 验 性 治疗 。 在 获 
测 结果 后 .对 临床 治疗 反应 和 病原 检测 结果 的 临 
综合 评估 ,以 决定 转 为 有 标 洁 疗 或 作 必要 调 
| QD 医疗 费用 增长 过 快 。 已 有 一 些 研究 表 
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社区 获得 性 肺炎 

契 介 明 
性 肺炎 (community acquired pneumonia， 
CAP) 又 称 医 院外 肺炎 ,是 指 在 医院 外 社区 内 雏 患 的 感染 性 
肺 实质 ( 含 肺泡 壁 , 即 广义 上 的 肺 间 质 ) 炎 症 , 也 包括 入 院 后 
48 小 时 内 肺 内 出 现 的 感染 病灶 。 随 着 社会 人 口 老龄 化 以 
:病员 者 的 增加 ,老年 护理 院 和 长 期 护理 机 构 大 熏 建 
六 ,伴随 而 来 的 护理 院 获 得 性 肺炎 (nursing home acquired 
pneumonia, NHAP) 作 为 肺 炎 的 一 种 独立 类 型 被 提出 。 和 
经 认为 NHAP 在 病原 谱 的 分 布 上 介 于 CAP 和 话 院 获得 世 
肺 人 hospital acduiredl Pneumonia， 全 即席 炎 he 

菌 赵 于 减少 .而 肠 杆菌 科 细 菌 趋 于 增加 。 

但 近年 NHAP 的 病原 谱 更 接近 于 HAP, 而 
旦 以 多 坠 药 (MDR) 苦 为 主 。 


第 二 节 



















〖 病 原 学 了 

强 将 , 址 茵 ,衣原体 、 支 原 体 、 病 每 寄生 
np ey 其 中 细菌 性 肺炎 最 为 常见 。 由 于 了 地理 位 
异 、 侯 究 人 糙 梅 成 比 不 同 ,采用 的 微生物 诊断 技术 及 方 
法 各 中 竺 原因 ， 和 诛 体 分 布 或 移 成 比 不 尽 一 
和 化 ”近年 来 CAF 让 情况 和 葬 势 如 下 : 
贤 的 病原 体 .大 约 点 各 















1， 肺 炎 锚 1 是 CAP 最 主 
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种 类 型 CAP 的 20% 一 60%。 常 规 检测 技术 阴性 或 所 谓 
“病原 体 未 明 ” 的 CAP. 仍 以 肺炎 链球 菌 最 为 常见 。 

2. 非典 型 病原 体 所 占 比例 在 增加 。 非 典型 病原 体 达 
40% ,其 中 肺炎 支原体 、 肺 炎 衣 原 体 和 军团 菌 ( 详 见 本 章 第 
八 , 第 九 .第 十 节 ) 分 别 为 1% 一 36%、3% 一 22% 和 1%~ 
16%。 国 内 报道 前 两 者 亦 在 20%~~30% 之 间 。 与 过 去 认 
识 不 同 的 是 这 些 非典 体 有 1/3 一 1/2 与 肺炎 链球 菌 
合并 存在 ,并 加 重 其 临床 病情 ,尤其 是 肺炎 衣原体 。 

3. 流感 哮 血 杆菌 和 卡 他 莫 拉 菌 也 是 CAP 的 重要 病原 
体 ,特别 是 合并 慢 阻 肺 者 。 

4. 酒精 中 毒 .免疫 抑制 和 结构 性 肺病 (雌性 肺 纤维 化 、 
支气管 扩张 证) 等 患者 G- 杆菌 增加 ; 在 结构 性 肺病 患者 ， 
铜绿 假 单 胞 菌 是 常见 的 病原 体 。 

5. 有 报道 耐 甲 氧 西林 
杀 白 细胞 素 的 金黄 色 葡 萄 
原 体 。 












i 色 简 萄 球菌 CMRSA) 分泌 
球菌 也 正成 为 CAP 的 重要 病 


6. 新 病原 体 不 断 出 现 ,如 引起 汉 坦 病 于 肺 综合 征 的 这 
诺 柏 病毒 CSNV) 及 其 相关 病毒 .引起 SARS 的 新 冠状 病毒 
( 另 述 ) 及 HIN1 申 型 流感 病毒 。2009 年 HINI 甲 型 流感 
病毒 虽 多 只 引起 轻微 症状 ,但 可 在 少数 患者 引发 重症 肺炎 。 
7. 耐 青 : 来 肺 炎 链 球菌 (PRSP) 增 加。 肺炎 链球 菌 对 
青 短 素 而 近年 来 快速 增加 ,对 大 环 内 酝 类 出 药 也 
奉 诺 酮 亦 出 现 耐 药 。 





二 










【流行 病 学 】 
及 拓 组 亲 区 超 广 谱 扩 生生 ve A 






2009 年 ,在 
成 的 死 1 超过 过 5 万 例 。 os 肺炎 ete 
起 势 。 


2002 年 间 增 长 达 20% 。 我 国 尚 缺 乏 可 靠 的 CAP 流行 病 学 
资料 。 有 资料 项 计 每 年 我 国有 250 万 CAP 患者 ,超过 12 
A GAD, es pit 司 内 的 
境 、 基 













多 必 而 中 和 CAP 的 
s 异 密切 相关 。 申 刑 HIN1 流感 所 
平均 年 龄 为 30~-35 岁 ;病态 肥胖 是 








主要 的 危险 因素 。 


【发 病 机 制 】 
主要 经 呼吸 道 吸 入 感染 








i yee ad 山 胸 地 反 流 






物 误 有 枯 。 病原 

筷 力 因子 锋 附 在 肺泡 

数 基 大 、 毒 力量 ,或 宿主 局 部 防护 机 制 有 缺 哆 .或 

人 机制 休 在 局 部 繁殖 ,产生 卓 来 .损害 上 皮 细 胞 ,或 











第 七 章 肺 炎 
直接 进入 巨 暴 细胞 内 部 繁殖 。 产 生 的 毒素 除 造成 局 部 炎症 体征 和 (或 ) 湿 性 哆 音 。 国 白细胞 计数 之 10X10" 工 或 一 4 
有 反应、 充血 、 水 肿 、 渗 出 ,甚至 出 血 外 ,炎症 肉 子 可 释放 入 血 ， X10 / 工 伴 或 不 伴 核 左 黎 。 以 上 十 回 一 加 项 中 任何 一 
造成 远 端 器 官 功 能 损害 ;病原 体 人 血 , 造 成 菌 血 症 、 胺 毒 血 款 , 并 除外 肺结核 . 肺 部 肿瘤 性 肺 间 质 病 、 肺 水 肿 、 

































证 ,患者 可 继 发 月 毒性 休克 (sepsis shock) ,出 现 多 器 官 功 。 肺 不 张 . 肺 栓塞、 肺 财 酸性 粒 细胞 浸润 症 、 肺 血管 炎 等 ,C AP | 天 | 
能 不 全 综合 征 (MODS) , 重 者 出 现 死亡 。 的 临床 诊断 确立 。 my/ 
大 体 病理 根据 炎症 反应 部 位 分布 和 均匀 程度 分 为 大 依据 临床 及 实验 室 检 查 对 CAP 病情 严重 程度 作出 评 一 








叶 性 肺炎 、 支 气管 E、 弥 湿性 播 获 型 肺炎 以 及 间 质 性 。” 估 , 从 而 决定 治疗 场所 ( 门 诊 . 住 院 或 人 住 ICU). 也 是 选择 
肺炎 。 病 理 显微镜 下 分 为 肺泡 实 变 , 上 皮 细 胞 脱落 ,坏死 ， ”药物 及 用 药方 案 的 基本 依据 。 评 估 病 情 的 主要 有 ATS 
血浆 渗 出 ,纤维 蛋 沉淀 ,炎症 细胞 聚集 ,或 间 质 内 出 现 炎 (American Thoracic Society) 指南 、 肺 炎 3 





























证 细胞 绢 集 ( 尤 其 淋巴 细胞 ) 等 。 《pneumonia severity index, PSI) 和 英国 胸 
CURB-65( confusion, urea nitrogen. respiratory rate. blood 
【临床 表现 】 Pressure,65 years of age and older) 。CURB-65 标准 包括 5 
本 病 通常 急性 起 病 。 发 热 咳 嗽 、 咳 痰 、 胸 痛 为 最 常见 ”个 易 测 因素 : 意 识 模糊 (经 一 种 特定 的 精神 检测 证 实 , 或 患 
的 临床 症状 。 CAP 可 有 了 呼吸 困难 、 缺 氧 、 休 克 , 少 尿 其 者 对 人 物 、 地 点 .时 间 的 定向 障碍 )、BUN 二 7mmol/L 
至 肾 衰竭 等 相应 表现 。 Wd te (20mg/dD)、 呼 吸 频率 写 30 次 /分 、 低 血压 (收缩 压 二 








胀 、 恶 心 , 哎 吐 、 纳 差 等 约 10 吕 一 30%% 不 等 。 老 年 、 90mmHg, 或 舒张 讨 过 60mmHg) .年 龄 三 65 岁 . 取 j 和 
免疫 抑制 患者 发 热 等 临床 证 状 发 生 率 较 青 壮 年 和 无 基础 疾 母 缩写 即 为 CURB-65。 评 分 0~1 分 的 种 者 应 门诊 治疗 和 















分 者 应 住院 治疗 ,三 3 分 者 则 需 进入 ICU。 其 简化 版 (CRB- 
| 容 。 肺 部 炎症 出 现实 变 时 触 诊 语 闫 增 ”。 65) 无须 检测 BUN, 适 于 社区 初诊 。 回 顾 性 研究 显示 . 按 这 
强 , 吨 诊 旺 浊音 或 实 音 ,听诊 可 有 管状 呼吸 音 或 湿 鹃 音 。 外 。。 些 标 准 入 住 ICU 过 于 敏感 ,特异 性 较 差 。2007 年 ATS 指 





司 血 白细胞 总 数 和 中 性 粒 细胞 比例 通常 升 高 。 但 在 老年 ”” 南 对 重症 CAP 的 标准 做 了 较 大 修改 , 凡 符合 1 条 主要 标准 

者、 免疫 抑制 等 患者 可 不 出 现 血 白细胞 总 数 升 ” 或 3 条 次 要 标准 可 诊断 重症 肺炎 ( 表 17-7-1)。2007 年 
下 降 。 急 性 期 C 反应 蛋白 、 降 钙 索 原 和 血沉 可 ”ATS 标准 对 入 住 ICU 预测 的 敏感 性 (71% 人 异性 
入 
则 的 










(88%) 同 2001 版 ATS 指南 相似 . 对 病死 率 的 

2001 版 指南 :但 是 ， A 要 标准 对 入 信 ICU 书 
准确 性 尚 无 证 据 支持 。 针 对 和 人 院 时 无 须 机 械 通气 了 
休克 的 患者 ,包含 11 个 与 人 住 ICU 相关 独立 变量 







X ee 












的 





ei 要 性 期 影像 










ee \ 渗 出 性 病灶 合并 存在 。 病 变 可 分 布 风险 的 早期 人 住 ICU 指数 (risk of carly admission to 1CU 
于 肺叶 或 肺 段 ,或 仅 累 及 肺 问 质 。 index. REA-ICU index) 可 将 患者 入 院 后 1 一 3 天 入 住 ICU 
的 风险 分 层 . 协 助 医生 决定 是 否 将 患者 转 入 ICU。 
【诊断 】 本 表 17-7-1 2007 年 ATS 重症 肺炎 诊断 标准 
(一 ) CAP 的 临床 诊断 依据 和 严重 度 评 价 对 于 亲近 一 一 一 一 一 一 一 一 一 
发 生 咳嗽 、 咳 痰 和 (或 ) 呼 吸 困难 患者 ,尤其 是 伴 有 发 热 、 呼 次 要 标准 
吸音 改变 或 出 现 哆 音 的 患者 都 应 怀疑 是 否 存在 CAP。 老 从 
年 或 免疫 力 低下 的 和 注 无 发 热 ,而 仅仅 表现 为 意识 使 PaOs7FiOs<<250 
糊 ,精神 委 靡 或 原 有 基础 疾病 加 重 ,但 这 些 串 者 常 有 呼吸 增 多 肺 段 浸 润 
快 及 胸部 体检 异常 。 疑 似 CAP 患者 可 以 通过 X 线 胸 片 从 意识 模糊 定向 障碍 





A adene /a 
售 。 一 部 分 锡 闫 患者 虽然 病史 和 体格 检查 高 度 提 血小板 减少 (血小板 计数 过 100 000 个 mna) 

未 ,但 胸 片 检查 常 为 阴性 ,如 肺 他 子 菌 肺炎 患者 中 约 30% 低 体温 (深部 体温 <-36C ) 

的 患者 胸 片 检查 阴性 ,但 在 免疫 力 正 常 的 成 人 中 很 少 存在 低 血 压 , 须 进行 积极 的 液体 复苏 

A 下 要 标准 

具 人 的 诊断 依据 如 下 :@ -> 现 台 或 进 展 性 肺 部 汉 润 性 有 创 性 仙 算 通气 


、 咳 并 ,或 原 有 呼吸 i 
或 不 们 隐痛 。 轩 及 实 刘 和 









而 
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(二 ) 病原 学 诊断 

1. 痰 标本 采集 、 送 检 和 实验 室 处 理 检查 “” 立 液 是 最 方 
便条 古人 析 性 打败 的 全 但 易 遭 至 口 咽 部 细菌 的 
i 污染 。 因 此 痰 标本 质量 的 好 坏 、 送 检 及 时 与 否 , 实 验 室 质 控 
1 全 将 直接 影响 细菌 的 分 离 率 和 结果 的 解释 。@ 采 集 : 需 
疗 前 采集 标本 。 嘱 患者 先行 河口 ,并 指导 或 
视 到 记者 讲 庙 呈 留 取 胺 性 痰 送 检 。 无 痰 虑 者 检查 分 校 
杆菌 或 肺 犯 子 菌 可 用 高 渗 盐 水 穷 化 导 痰 。 回 送 检 : 一 般 
要 求 在 2 小 时 内 送 检 。 延 迟 送 检 或 待 处 理 标本 应 置 于 
4C 保 存 (不 包括 疑似 肺炎 链球 葡 感 染 ), 且 在 24 小 时 内 处 
理 。@ 实 验 室 处 理 ; 挑 取 脓 性 部 分 涂 片 做 瑞 氏 染色 , 镜 检 
筛选 合格 标本 ( 鳞 状 上 皮 细 胞 二 10 多 核 白 
细胞 之 25 个 / 低 倍 视野 ,或 两 者 比例 二 1 : 。 用 血 琼 
脂 平板 和 巧克力 平 bene 必要 时 
加 用 选择 性 培养 基 或 其 他 培养 基 。 可 用 4 区 划分 法 接种 
做 半 定 基 培 养 。 涂 片 油 镜 见 到 典型 形态 肺炎 链球 菌 或 流 

感 嗜 血 杆 菌 有 诊断 价值 。 

2. 检测 结果 诊断 意义 的 判断 

(1) 确定 的 病原 学 诊断 :从 无 污染 的 标本 (血液 胸 液 、 
经 支气管 吸 弓 Ee 刺 ) 发 现 病原 体 ,或 者 从 呼吸 道 分 
泌 物 发 现 不 胡 E i 原 体 (如 结核 分 枝 杆 


、 副 流感 病毒 、. 腺 病 




















体 且 与 临床 
定 其 培养 中 






管 镜 吸 引物 ) 涂 片 或 培 thse 原 
由 符合: 加 定量 培养 达到 有 意义 生长 浓度 或 半 











学 诊断 技术 的 运用 和 选择 ”门诊 患者 病原 学 
纲 , 但 对 你 疑 有 通常 和 条 下 月 各 











:者 和 要 鉴别 诊断 者 可 选 
采样 或 BAL 采样 做 细菌 
险 测 仪 用 于 流行 

] 者 的 常规 处 理 
依据 ,重症 CAP 推荐 做 罕 团 的 抗 序 或 抗体 检测 。 

(三 ) 生物 标记 物 

近年 来 ,生物 标记 物 在 CAP 的 诊断 及 处 理 中 应 用 日 益 
广泛 .与 CAP 相关 的 生物 标记 物 包 括 降 钼 素 原 (PCT)、C 
反应 入 让 等 ,其 中 应 用 最 广泛 的 是 PCT, 细 菌 性 感染 时 血 
湾 PCT 水 平 明显 升 高 ,可 用 于 鉴别 细菌 性 感染 和 性 
< 血清 PCT 水 平 亦 可 用 于 访 测 CAP 患者 血 培养 阳性 
a POT 浓度 低 于 0.25pg/ 开 时 血 培养 阳性 的 可 能 竹 
























鼻 低 ; 男 外 ; 血 湾 PCT 还 可 以 用 于 排除 某 些 诊 断 . 有 全 
促 :P( 械 深度 低 于 下 25p8 工时 ,重症 CAP 可 能 性 极 
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更 为 重要 的 是 ,PCT 可 用 于 指导 CAP 患者 抗生素 的 使 用 ， 
不 仅 可 减少 抗生素 使 用 时 间 ( 降 幅 达 32 只 一 72 冯 ) ,还 能 降 
低 抗生素 相关 不 良 反应 的 发 生 率 。 需 要 特别 指出 的 是 , 任 
何 生物 标记 物 都 不 应 单独 使 用 ,医生 应 结合 临床 症状 、 体 征 











及 其 他 实验 宣 检 查 综合 考虑 
治疗 】 


(一 ) 治疗 原则 

1. 及 时 经 验 性 抗菌 治疗 临床 诊断 CAP 患者 在 完成 
基本 检查 以 及 病情 评估 后 应 尽快 进行 抗菌 治疗 ,有 人 研究 显 
示 30 分 钟 内 给 予 首次 经 验 性 抗菌 治疗 较 4 小 时 治疗 患者 
Mi 后 可 六 小 扣 妈 , 挤 直 六 江汉 辣 趣 宗 于 入 当 料 。3 
择 的 依据 应 是 :CAP 病原 谱 的 流行 学 分 布 和 当地 细菌 耐 药 
监测 资料 ,临床 病情 评价 ,抗菌 药物 理论 与 实践 知识 (抗菌 
谱 , 抗 菌 活性 , 药 动 学 / 药 效 学 .剂量 和 用 法 ,不 良 反应 ,药物 
经 济 学 ) 和 治疗 指南 等 。 还 应 强调 抗菌 治 疗 包括 乡 依 性 治 
疗 尚 应 考虑 我 国 各 地 社会 经 济 发 展 水 平等 多 种 因 

2. 重视 病情 评估 和 病原 学 检查 “由 于 经 验 性 ; 
乏 高 度 专 一 性 和 特异 性 ,在 疗程 中 需要 经 常 评 
的 治疗 反应 。 初 始 经 验 性 治疗 48 一 72 小 时 或 稍 长 一 些 时 
间 后 病情 光 改 善 或 反 见 恶 化 , 按 无 反应 性 肺炎 寻找 原因 和 
进一步 处 理 [ 见 下 文 “(三 ) 支 持 治疗 ”]。 

3 初始 经 验 性 治疗 要 求 覆 盖 CAP 最 常见 病原 体 按 























病情 分 组 窗 盖 面 不 尽 相同 ( 表 17-7-2) 。 近 午 病 忆 原 
作 可 肝 红 甸 再 复合 感 ; 


合 大 环 内 酯 类 
沙 星 ) 音 用。 增殖 其 杀 秽 剂 和 雇 速 卸 菌 剂 联 全 
产生 过 去 所 认为 的 后 抗 作 用 。 

4 减少 不 必要 住院 和 缩短 住院 治疗 时 间 ”在 轻 中 度 
和 无 附加 危险 因素 的 CAP 提倡 门诊 治疗 , 基 些 需要 住院 者 
应 和 oferta 
旺 期 出 院 。 凡 病情 适合 于 住 普通 病房 治疗 者 均 提 个 给 予 转 
换 治疗 (switeh therapy) ,其 指 征 :四 咳嗽 气急 改善 ;加 体温 
正常 ;@ 自 细胞 下 降 ;@@ 因 肠 能 耐 受 口服 治疗 。 选 择 转换 药 
物 如 B- 内 葬 胺 类 口服 神 硬 其 血 药 浓度 低 于 静 有 脉 给 药 , 称 为 
转换 治疗 ,不 影响 疗效 ;而 如 果 选 择 振 噬 贞 大 所 内 卫 
类 , 则 共 血 药 浓 度 与 静脉 给 药 相近 称 为 序 贵 治疗 。 
站 3 转换 治疗 概念 混用 。 
5 抗菌 治疗 疗程 视 病 原 体 决定 “肺炎 链球 菌 和 其 他 
组 茵 肺炎 一 般 疗程 7 一 10 天 ,肺炎 支原体 和 肺炎 家 原 体 及 
炎 10 一 14 大 ;免疫 健全 窒 主 军团 菌 病 10 一 14 天 ,免疫 抑制 
tt 当 延长 疗程 。 疗 程 尚 需 参 考 是 而 疾病 、 细 苗 醒 
胃 时 及 中 和 影 
。 卓 前 , 疗 



































程 总 体 上 息 于 尽 可 有 能 希 僻 。 
(二 ) 经 验 性 抗菌 治疗 方案 
:抗菌 治疗 方案 见 表 17 7 2， 
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表 17-7-2 经 验 性 抗菌 治疗 方案 











1. 门诊 患者 经 验 性 治疗 
(1) 无 心肺 基础 疾病 和 附加 危险 因素 患者 








常见 病原 体 洲 萤 加 
疗 新 大 环 内 酯 类 ( 阿 奇 害 来 、 克 拉 签 素 等 )、 多 西 环 素 ”已 
用 水 平 较 低 .预计 肺炎 链球 菌 很 少 耐 药 的 地 区 仍 

第 一 代 头 孢 菌 素 ,但 不 能 六 盖 非 典型 病原 体 

这 里 附加 危险 因素 指 :@ 肺 炎 链 球菌 耐 药 (DRSP) 危 险 性 ,包括 :年 龄 之 65 























hth 呈 吕 省 滑 尖 及 他 人 
和 交 菌 、 地 方 性 真菌 
(2) 化 心肺 基础 疾病 和 (或 ) 附 加 危险 因素 :这 
岁 、 近 3 个 月 内 接受 B- 内 酰胺 类 抗 生 3 ` 免 疫 低下 、 多 种 内 科 合 并 症 , 密 切 接触 托 幼 机 构 生 活 儿童 者 ;@ 感 染 肠 道 
G 杆菌 危险 性 ,包括 :护理 院 生 活 、 基 础 心肺 疾病 、 多 种 内 科 合 并 症 、 近期 接受 过 抗 生 来 治疗 

常见 病原 体 | 治疗 
呈 类 链球 商 (包括 DRSP) 肺炎 支原体 、 肺 炎 衣 原 | B- 内 酰胺 类 (口服 第 二 、 第 三 代 头 孢 菌 素 、 高 剂量 阿 莫 西林 (3. 0g/ /d) 、 
体 、 复合 感染 (细菌 十 非典 型 病原 体 )、 流 感 阿 莫 西林 /克拉 维 酸 、 氨 荣 西 林 / 舒 巴 坦 ， 或 头孢 曲 松 /头孢 哮 肝 与 口 
卡 他 莫 拉 菌 . 军 | 服 第 三 代 头 转换 治疗 ) 十 大 环 内 酯 类 /多 西 环 素 . 或 呼吸 唑 诺 
| 珊 类 (左氧氟沙星 `\ 葛 西沙 星 、 吉 米 沙 星 ) 单 用 



































GD 无 心 i 忠 者 

可 常见 病原 体 治 yr 四 

肺炎 链球 菌 (包括 DRSP) ,流感 哮 血 杆菌 ,肺炎 支 | 静脉 应 用 B- 内 酰胺 类 (头孢 喀 且 、 头 孢 曲 松 ) 或 B 内 酸 胺 酶 抑制 剂 复 
原 体 、 上 肺炎 衣原体 、 复 合 感 染 ( 细 菌 十 非典 型 病原 | 方 制剂 联合 口服 或 静脉 大 环 内 酯 类 /多 西 环 索 .或 呼吸 唑 诺 酮 类 先 
体 ) 直 核 获 、 肺 殉 子 菌 等 巴 静 脉 给 药 然 后 转换 为 口服 给 药 

(2) 伴 心 肺 林 而 病 和 (或 ) 附 加 危险 因素 


常见 病 























治 疗 
静脉 应 用 大 环 内 酯 类 十 B 内 酰胺 类 .或 呼吸 唑 诺 一 类 














es 人 住 ICU 重 六 

wt 万 侧 绿 候 单 乃 菌 危险 = 
常见 病原 体 治疗， 

肺炎 链球 菌 (包括 DRSP) 军团 请- 流感 矿 血 什 | 部 及 应 用 内 酰胺 类 ( 头 抱 哄 且 、 头 抱 山 松 ) 十 欧 脉 大 环 内 晴 类 ,或 

苦 \ 肠 道 G 杆菌 ,金黄 色 葡 萄 球菌 ,肺炎 衣原体 、| 唑 诺 弄 类 

呼吸 病毒 等 


(2) 作 铜绿 假 单 阴 菌 危险 ， 
广 谱 抗 生来 治 } 





市 炎 的 经 验 性 :治疗 




















9 迷 为 结构 性 肺病 (支气管 扩张 症 )、 糖 皮质 激 来 渝 疗 ( 泼 尼 松 二 10mg 由 、 近 1 个 月 内 














和 千 罗 天 : 二 措 。 美 风 甩 用 ) pd ns en 
). 或 裔 脉 抗 假 单 忠 菌 B 内 酸 胺 类 1 
类 话 抗 假 单 胞 茵 昨 渤 甩 类 







诺 坪 
车 脉 守 让 后 











耐 药 工作 名 
环 内 酯 类 





个 重要 ed a 新 - 代 唑 诸 









CAP 抗 北 注 籽 
病 类 药物 及 抗 用 





选择 存在 一 
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2007 年 美国 传染 病 学 会 (IDSA) 发 表 新 修订 的 CAP 指南 推 
荐 门诊 患者 近 3 个 月 内 用 过 抗生素 者 可 首选 呼吸 唆 诺 坪 
类 。 另 一 个 争议 是 天 环 内 酯 类 的 地 位 问题 。 如 前 所 述 如 果 
7| 肺炎 链球 菌 没有 耐 药 危险 因素 或 者 大 环 内 梢 类 仅 是 mef 

| 基因 介 导 而 药 ( 泵 出 机 制 ), 而 非 er 基因 介 导 而 药 ( 靶 信 疏 















































一 一 谈 ), 大 环 内 酯 类 仍 可 应 用 ,因为 它 覆 盖 呼吸 道 胞 外 菌 和 非 


典型 病原 体 , 在 无 基础 疾病 的 轻 症 CAP 可 以 单 用 。 在 中 重 
症 或 有 基础 疾病 患者 大 环 内 酯 类 和 B 内 酰胺 类 联合 治疗 是 
"经典 ” 方 案 , 目 的 是 用 大 环 内 酯 类 入 盖 非 典型 病原 
体 。 而 且 更 有 证 据 表 明 :在 CAP 住院 患者 ,在 B- 内 酰胺 类 
的 基础 上 加 用 大 环 内 酯 类 可 以 降低 死亡 率 , 并 减少 治疗 失 
败 的 风险 。 
三 ) 支持 治疗 已 有 研究 证 实 早期 活动 可 减少 患者 
住院 天 数 , 故 在 患者 身体 条 件 允 许 的 前 提 下 ,无 并 发 症 的 患 
者 在 人 院 最 初 24 小 时 内 应 至 少 下 床 活动 20 分 钟 ,并 应 逐 
日 增加 活动 时 间 。 重 症 CAP 需要 积极 的 支持 治疗 ,如 纠正 
低 蛋 人 水 电解 质 和 酸 碱 平衡 :循环 及 心肺 功能 支 
持 包 括 机 械 通 气 等 
无 反应 性 肺炎 应 按照 以 下 临床 途径 进行 评估 :重新 考虑 
CAP 的 诊断 是 否 正确 ,是 否 存 在 以 肺炎 为 表现 的 其 他 疾病 ， 






























如 肺 血管 炎 等 ;目前 治疗 针对 的 病原 是 否 为 致 病 病 原 ,是 否 
有 少见 病原 体 如 分 枝 杆菌 ,真菌 等 感染 的 可 能 性 ;目前 针对 
的 病原 体 是 否 可 能 耐 药 ,判断 用 药 是 否 有 必要 针 时 而 区 菌 进 








行 抗 感染 升级 治疗 ;是 否 有 机 械 性 因素 如 气 道 阻 9 抗 
感染 不 利 情况 ;是 耕 忽 视 了 应 该 引流 的 播 散 RE 
肿 , 脾 脓肿 心 内 膜 炎 等 ;是 耕 存 在 药物 热 可 能 ' 

次 抽 | ee 因 包 括 :名 治疗 不 足 , 涌 疗 方案 
黄色 葡萄 球菌 , 假 单 胞 获 
P piensa es 
性 或 非 感 
heh We 不 足 可 能 
性 较 大 时 ,可 以 更 改 抗菌 治疗 方案 再 做 经 验 性 治疗 ,一 般 来 
说 倘若 经 过 一 次 更 换 方案 仍然 一 步 拓展 思路 寻 
找 原因 和 更 深入 的 诊断 检查 ,如 CT, 侵 禾 性 采样 血清 学 
从 在 . 肺 活 检 等 。 

















条 未 各 









决 性 六 中 









【预后 

meta 分 析 显 示 不 需要 住院 的 CAP 患者 的 病死 率 小 于 
1%, 漆 要 住院 的 CAP 患者 总 体 病 移 率 为 13.7%%, 老 年 患 
痢 约 17.6 上 ,并 发 败血症 者 为 19.6 关 ,而 第 要 入 住 ICU 的 
CAP 者 病死 率 可 达 36. 5%。 





〖 预 防 】 


:流感 暴发 流行 时 应 用 盐 










同和 能 在 减 少 肺炎 并 和 和 局 
使 85% 以 上 的 健康 老 链球 菌 





年 人 减少 少 肺 炎 


炎 的 发 二 “但 是 对 于 有 -年 基 偶 锋 时 
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哮 血 杆菌 疫苗 亦 有 较 好 的 保护 效 米 。 
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第 三 节 ”医院 获得 性 肺炎 
胡 必 杰 


医院 获得 性 肺炎 (hospital acquired pneumonia, HAP)， 
简称 医院 内 肺炎 ,是 指 患 者 入 院 时 不 存在 ,也 不 处 感染 潜伏 
期 ,而 于 入 院 48 小 时 后 发 生 的 肺炎 ,包括 在 医院 内 获得 感 
染 而 于 出 院 后 48 小 时 内 发 生 的 肺炎 。 呼 吸 机 相关 肺炎 
ee iated pneumonia,VAP) 是 指 建 立 人 工 气 道 
气管 插 管 或 气管 切 开 ) 并 接受 机 械 通 气 时 所 发 生 的 肺炎 ， 
ee 肺炎 48 小 时 内 曾经 使 用 人 工 气 道 进行 机 械 通气 
者 ,是 HAP 一 种 常见 而 严重 的 
目前 对 HAP 的 定义 未 能 完全 统 -。2005 年 由 美国 网 
科学 会 (ATS) 和 美国 传染 病 学 会 (IDSA) 发 布 的 诊治 指南 
中 ,除了 HAP 和 VAP 外 ,提出 卫生 保健 相关 性 肺炎 
(healthcare-associated pneumonia, HCAP) 类 型 定义 
HCAP 为 以 下 任何- 大 情况 出 现 的 社区 效 得 : 
: 病 医 院 2 天 以 上 ， 
一 些 长 期 护理 机 构 ， 或 感染 发 生前 30 天 内 接 有 
或 化 疗 或 伤口 护理 ,或 在 医院 的 诊室 或 血 透 2 
了 美国 CDC 则 对 沿用 20 年 的 医 氏 
义 做 了 大 的 修订 ,决定 使 用 "医疗 相关 感染 ”(healthecareras 
sociated infection) 或 缩写 为 HAI, 不 再 使 用 nosocomia 1( 话 
院内 的 ) 一 词 。 医 院 获 得 性 肺炎 也 改 用 医疗 相关 肺炎 
(healtheare. 5 HAP 停止 
使 用 nosocomial pneumonia -- 词 。 为 避免 混淆 ,本 节 仍 采 
用 传统 的 定义 。HCAP 可 理解 为 一 组 特别 的 类 型 ,虽然 届 
于 社区 获得 性 肺炎 ,但 是 病 语 先 择 更 接近 
于 HAP, 



















受过 前 脉 












associated pneumonia) ;英文 缠 









关 构 成 抗菌 药 物 选 


【病原 学 


HAP 多 数 册 细菌 引起 ,部 分 为 混合 感染 .在 免疫 正常 








患者 很 少 发 生 真 菌 或 病毒 引起 的 肺炎 。 国 外 有 报告 在 明确 
的 HAP 中 .高 达 54 汉 的 标本 未 培养 出 微生物 病原 体 : 可 能 
与 细 苗 堵 养 前 患者 已 使 用 抗菌 药物 ,检验 技术 不 足 或 病 春 
病原体 的 检测 措施 没有 常规 开展 有 关 。 近 十 年 的 
所 致 HAP 中 , 约 80% 由 6 种 病原 菌 引 起 ， 
黄色 葡萄 球菌 .铜绿 假 单 胞 菌 .不 动 杆菌 、 克 雷 伯 菌 、 

i er 肺炎 链球 菌 和 流感 嗜 血 杆菌 引 
起 的 HAP, 已 经 不 足 10%。 

不 同 起 病 时 间 、 基 础 状况 ,病情 严重 程度 ,甚至 不 同 地 
区 医院 和 部 门 , HAP 的 病 居 E 
HAP, 以 流感 哮 血 杆菌 .肺炎 链 
和 葡 葡 球菌 CMSSA) 和 肠 杆 菌 科 细菌 为 常见 ; 晚 发 性 HAP， 

则 以 耐 药 率 高 的 G- 杆菌 如 铜绿 假 单 胞 菌 , 鲍 曼 不 动 村 菌 、 
产 超 广 谱 8- 内 醚 胺 酶 (ESBL) 的 肺炎 克 雷 伯 菌 以 及 G ”球菌 
如 甲 氧 西林 耐 药 金黄 色 和 葡萄 球菌 (MRSA) 等 多 重 耐 药 菌 常 


见 。 多 重 耐 药 (MDR) 菌 引起 HAP 的 比例 逐年 上 升 ,在 我 
























菌 、 甲 氧 西林 儿 


















国 多 曼 不 动 杆菌 增加 显著 ,在 ICU 中 常 引起 小 规模 畸 发 。 
肺炎 克 雷 伯 杆 菌 中 , 产 ESBL 菌株 的 比例 约 占 50%。 除 


ee A 


HAP 起 病 时 间 外 ,先期 使 用 抗菌 药物 , 住 护 理 院 等 也 是 
MDR 的 危险 因素 ( 表 17-7-3) 。 
表 17-7-3 ”MDR 病原 体感 染 导致 HAP、VAP、 





HCAP 的 危险 因素 
。 肺炎 发 病 
0 用 过 
肺炎 


时 间 已 超过 : 


， 所 在 社区 和 医院 
高 发 的 细菌 而 。 30 天 内 进行 透析 治疗 

家 庭 伤口 护理 

家 庭 成 员 存在 MDR 病原 体 








i 证 类 罕见 ,多 为 1 eh ei 二 和 和 全 者 中 
比例 增加 ;大 和 气 器 
是 者 ,如 脑 华中 、 


























扫 答 昌 告 迷 ,VAP A 见 。 全 
随 阳 | 入 和 雹 和 er A 吸 引物 各 
分 离 ! 不 需要 : 院 





处 莉 | 
















炎 的 we 

感 雪人 说! 接种 流感 

疫苗 ， 疗 可 有 效 降低 医院 或 护理 机 构 内 流感 
的 传播 。 呼 吸 道 合 胞 病 杜 引起 的 细 支 气管 炎 和 肺炎 在 儿科 | 


病房 更 常见 。 成 人 散发 病例 中 以 巨细 胞 病毒 (CMV ) 为 重 


归 , 管 笠 免 疫 抑 制 ， 


【流行 病 学 】 


HAP 的 发 病 3 






约 为 0. 5 站 ~ 2.0%%: 是 我 国 最 常 抑 的 
医院 感染 类 型 ,在 欧 发 过 国家 居 第 2 一 3 位 。 文 献 报 告 
的 HAP 发 病 率 中 ,教学 医院 是 非 教学 医院 的 2 倍 ;ICU 是 | 
普通 病房 的 数 倍 至 数 十 倍 ; 胸 ) 
倍 ;机 械 通 气 是 非 机 械 通 气 的 7 一 21 倍 。 

HAP 病死 率 为 20%~50 上 ,明显 高 于 社区 获得 性 肺炎 。 
感染 致死 病例 中 HAP 占 60%。 机 械 通 气 患 者 中 ,.VAP 累积 
发 病 率 为 18% 一 60%。 按 机 械 通 气 日 (ventilator-days. VDs) 
计 , 内 外 科 ICU 成 年 VAP 发 病 率 为 5 一 20 例 次 /1000VDs; 
ARDS 患者 VAP 发 病 达 42 例 次 /1000VDs; VAP 病死 
率 25% 一 76%, 归 因 病 死 率 24% 一 54%。 近 年 来 .美国 采用 
组 合 (bundle) 干 预 方法 后 ,VAP 发 病 率 已 经 明显 下 降 。 在 美 
国 , 肺 炎 平 均 使 患者 的 住院 日 延长 7 一 9 天 ,每 例 患 者 要 为 此 
额外 付出 40 000 美元 以 上 的 费用 。 

































【发 病 机 制 与 危险 因素 】 

误 吸 (aspiration) 口 咽 部 定植 菌 是 HAP 最 主要 的 发 病 
机 制 。50 多 一 70% 健 康 人 睡眠 时 可 有 口 咽 部 分 泌 物 吸入 下 
呼吸 道 。 吞 咽 和 咳嗽 反射 减弱 或 消失 如 老年 人 、 意 识 障碍 、 










食管 疾患 气管 插 管 , 洪 胃 管 留置 、 胃 排 空 延迟 及 张力 降低 
者 更 易 发 生 ee 家 腔 内 细菌 可 能 是 口 喝 部 定植 笃 病 菌 航 
重要 来 源 。 ij 况 下 .胃液 pH 为 1.0, 角 上 腔 内 极 少 有 组 





菌 。 pi 下 降 `, 老 年 .一 酒 .各 种 胃 肠 道 疾病 .营养 不 良 
和 接受 瞄 饲 者 、 应 用 止 酸 剂 或 H; 受 体 捕 抗 药 可 使 骨 内 细菌 


Re 加 。 研 究 显示 骨 液 pPH<4.0 时 细 








4% ,而 PH 之 4.0 时 则 高 达 59 站 。 骨 腔 内 细菌 中 

鸭 机 制 可 能 为 直接 误 吸 胃液 ,也 可 能 

咽 部 ,再 经 吸入 而 引发 肺炎 。 

吸入 (inhalation) 是 HAP 的 另 一 发 病 林 

詹 发 流行 。 一 般 认 
种 呼吸 

















菌 先 逆向 定植 





4 寺 


带菌 气 溶 
制 。 相投 二 闪 作 关 的 人 生 HAP 

















克 体 为 多 
菌 项 很 尖 仿 此 让 
公主 要 es 





HAP。 SARSf 
你 大工 气 道 
on 
血行 播 散 引 起 的 少 .多 见于 好 
腹腔 感染 、 大 面积 皮肤 烧伤 等 易 
HAP 危险 因素 可 分 给 

(80 岁 以 上 7、 不 民 、 导 敏 免 疫 抑 制 的 严重 基础 疾病 包 
括 烧 伤 `. 严 重 外 伤 ， 着 在 后 咽 部 和 (或 ? 则 部 的 定植 访 
物 的 应 用 、 入住 IU 、 慢 性 呼吸 : 痢 、 上 ai 

激 性 和 出 血 ， 丫 } 泌 物 或 因 脐 内 
容 物 吸入 .包括 平 耻 位 中 宇和 但 特别 是 闭 
合式 状 脑 损伤 或 型 迷 . : ; “ 头 宦 部、 暗部 
或 上 腹部 的 于 术 , 国 深重 创伤 生字 禾 的 酒 动 受 限 ”其 


































| 





;部 手术 是 其 他 手术 的 8 时 





第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


Re 坏 了 患者 的 第 一 线 防御 ,是 
HAP 最 重要 的 危险 内 索 。@ 医 护 人 员 的 手 被 细菌 污染 或 





有 细菌 定植 和 被 污 tecn 近期 有 过 支 
| 气管 镜 检 查 等 。 





| 
1 区 临 床 表现 】 了 
本 病 多 为 急性 起 病 , 但 不 少 可 被 基础 疾病 掩盖 ,或 因 免 
疫 ee 机 体 反应 削弱 致使 起 病 隐 匿 。 咳 嗽 . 腔 疾 常见 ， 
种 分 患者 因 咳 喇 反 射 抑制 而 表现 轻微 或 无 咳嗽 ,甚至 仅 表 
现 为 精神 委 靡 或 呼吸 频率 增加 ;不 少 旭 者 无 或 时 现 现 少量 
弓 黏 奖 ; 在 机 械 通气 患者 仅 表现 为 需要 加 大 吸 氧 浓度 或 出 
现 气 道 阻力 上 升 。 发 热 最 常见 ,有 时 会 被 基础 疾病 掩盖 ,应 
注意 鉴别 。 少 数 患者 体温 正常 。 重 症 HAP 可 并 发 急性 肺 
损伤 和 ARDS\ 左 心 衰竭 . 肺 栓塞 等 。 查 体 可 有 肺 昌 性 嗓音 
甚至 实 变 体征 , 视 病 变 范围 和 类 型 而 定 。 
胸部 义 线 可 呈现 新 的 或 进展 性 肺泡 浸润 甚至 实 变 , 范 
围 大 小 不 等 .严重 者 可 出 现 组 织 坏死 和 多 个 小 月 腔 形成 。 
在 VAP 可 以 因为 机 械 通 气 肺泡 过 度 充气 使 浸润 和 实 变 阴 














影 变 得 不 清 , 也 可 以 因为 合并 肺 损伤 . 肺 水 肿 或 肺 不 张 等 发 
生 鉴 别 困难 。 粒 细胞 缺乏 .严重 脱水 患者 并 发 HAP 时 X 





线 检查 可 以 为 阴性 , 肺 钨 子 菌 肺炎 有 10% 一 20% 的 患者 X 
线 检查 完全 正常 。 


(一 ) HAP 的 临床 诊断 X 线 显示 新 出 现 或 进展 性 肺 


部 浸润 性 病变 合并 以 下 之 一 者 :@ 发 热 盖 38C ;@ 近 期 出 现 
咳嗽 、 咳 痰 ,或 原 有 呼吸 道 症 状 加 重 : 并 出 现 脓 痰 , 伴 或 不 伴 
胸痛 ;@ 肺 部 实 变 体征 和 (或 ) 湿 性 嘿 音 ; @®@WBC 二 10 xX 
10"/L 伴 或 不 伴 核 左 移 。 在 排除 其 他 基础 疾病 如 肺 不 张 、 
心力 衰竭 和 肺 水 肿 、 药 物性 肺 损伤 、 肺 栓塞 和 ARDS 后 ,可 
作出 临床 诊断 。 早 期 诊断 有 顿 于 对 HAP 的 高 条 度 警 惕 性 ， 
高 危 人 群 如 展 迷 、 免 疫 功 能 低下 、 胸 腹部 手术 、 人 工 气 道 机 
械 通 气 者 ,出 现 原因 不 明 发 热 或 热 型 改变 ;咳嗽 咳 痰 或 症状 
加 重 、 痰 量 增 加 或 脓 性 痰 所 需 吸 氧 浓度 增加 ,或 
机 械 通气 者 所 需 每 分 钟 通气 量 增加 , 均 应 怀疑 HAP 可 能 ， 
及 时 进行 X 线 检查 。 
现行 HAP 诊断 标准 普遍 存在 特异 性 较 低 的 缺陷 、 

尤其 是 VAP。 脓 性 气 道 分 泌 物 虽 有 很 高 的 敏感 性 ,但 
特异 性 差 。 即 使 经 人 工 气 道 直 接 吸 引 下 呼吸 道 分 泌 物 
做 细菌 培养 ,特异 性 也 不 理想 。 研 究 表明 采用 综合 临床 
表现 X 线 影像 、. 氧 合 指数 和 微生物 学 检查 的 “临床 肺 部 
感染 评分 (CPIS) ”法 ,诊断 VAP 可 提高 其 和 伍 感性 和 特 噶 
性 ( 表 17-7-4) 。CPIS>6 分 时 ,VAP 的 可 能 性 较 大 。 最 
早 的 CPIS 系统 需要 病原 学 结果 ,不 能 被 用 来 得 查 


























果 。 










HAP。 有 人 应 用 改良 的 CPIS 系统 ,无 须 病 原 学 结 
男 一 种 方法 是 通过 利用 BAL 或 保护 Me 


标本 的 革 兰 染色 结果 计算 CPIS 得 分 ,证 
分 较 未 证 实 的 VAP 患者 得 分 明显 升 高 。 : 
怀疑 VAP 的 患者 (CPIS 得 分 不 超过 6) 可 在 第 3 天 之 后 
安全 停 用 抗生素 。 








表 17-7-4 临床 肺 部 感染 评分 (CPIS) 项 目的 赋值 





CPIS 分 值 0 


1 








“= 一 Eg 2 En 
气 道 分 泌 物 少 多 多 且 脓 性 | 

网 上 无 浸润 散在 片 状 

体温 36. 5 一 38.4C 38. 5 一 38. 9C 


外 周 血 WBC (4~11) X10°/L 


二 4X10 /LL 或 >11 
X10°/L 


之 39C 或 过 36C 


<4X1l0"/L 或 >11X10/L 且 杆 状 核 


50% 
撤 合 指数 (Pa0s /FiQO;) 二 240 或 ARDS 二 240 日 无 ARDS 
气 道 吸引 物 培养 到 细菌 “1 种 或 无 -各 全 1 种 日 革 兰 染色 发 现 相同 细菌 











肉 悄 的 严重 程度 进行 
: HAP:DDX 线 上 
50 冯 ;@@ 呼 吸 亮 







建立 临床 诊断 的 同时 .应 对 : 估 。 
出 现 以 下 任何 一 项 着 。 应 认为 


影 48 小 a 内 雪 









蝎 
持 Sa 二 90 上 ;四 严 
重 脓 点 血 妆 们 低 胡 下 和 (或) 尖 官 功能 亲 硕 的 证 所 [休克 收 
缩 卜 一 9OmamaFg 到 一 60mmTig: 寡 要 血管 加 讨 药 二 
1 小时; 必 功能 损 1 
他 可 解释 原因 ) .或 

和 
动 玫 对 感染 病 曙 





a ;如 置 迷 、 本 外伤、 近 期 





1722 


毒 感染 、 杭 尿 病 \ 邮 误 竟 者 容易 并 发 金黄 包 葡 萄 球菌 肺炎 ; 
铜绿 假 单 胞 艾 的 易 感 因素 为 长 期 住 ICU, 长 期 应 用 糖 皮质 
激素 、 广 谱 抗生素 ,支气管 扩张 症 , 粒 细胞 缺乏 , 噶 期 获得 性 
和 征 (AIDS) ;军团 菌 则 为 应 用 精 皮 质 激素 ， 抽 
性 或 流行 性 因素 ; 腹 dh di 则 要 考虑 大 氧 甸 
但 由 于 HAP 病 杂 、 多 变 . 而 且 多 重 耐 药 凋 频 
:应 特别 蝇 调 开展 病 

呼吸 道 分 小 物 细 训 
HAP 特别 是 VAP 的 痰 标本 病 
假 阴性 。 建 议 常规 做 血 说 养 。 

















建立 大 工 气 道 的 患 





第 七 章 肺 炎 





经 气管 
污染 。 对 于 部 分 重症 肺 
显 利 疣 开展 微 创伤 性 病原 

染 BAL。 定 量 习 放养 .对 鉴别 分 离 细 菌 是 否 
菌 具有 价值 。 细 茵 生长 浓度 超过 规定 阅 值 (如 ETA 采 


内 吸引 物 (endotracheal aspirates. ETA) 送 检 , 减 少 
治疗 失败 时 ,应 尽早 衡 













用 









105 Sy 的 阅 值 ), 可 判断 为 肺炎 的 病原 体 ; 低 于 规定 立 
值 浓度 则 可 认为 是 定植 或 污染 菌 。 有 关内 容 参 见 本 章 第 六 
节 “ 细 菌 性 肺炎 ” 

【治疗 】 


包括 抗 感染 治疗 ,呼吸 治疗 如 吸 氧 和 机 械 通气 、 免 疫 治 


度 , 早 发 还 是 晚 发 ,有 无 MDR 危险 因素 





疗 、 支 持 治疗 以 及 并 重要 。 早 期 
二 ie HAP 患者 攻 区 病死 率 少 下降 
半 。 在 临床 怀疑 HAP 时 .尤其 是 重症 肺炎 .应 立即 开始 恰 
当 的 经 验 性 抗 感染 治疗 pi 
选择 经 验 性 抗菌 药物 时 ,需要 考虑 患者 的 病情 严重 程 大 | 
见 表 :17-7=3)s 加 
以 及 当地 或 本 部 门 细菌 耐 药 监测 情况 等 诸多 因素 ,力求 
覆盖 可 能 的 致 病菌 。 通 常 将 HAP 分 成 两 类 . 即 无 MDR 
危险 因素 的 早 发 性 HAP 和 有 MDR 危险 因素 .或 晚 发 .或 
证 的 HAP, 可 能 的 致 病菌 和 推荐 的 抗菌 药物 见 表 17- 


:人 






























村 
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表 17-7-5 HAP 抗菌 药物 选择 























HAP 分 类 可 能 致 病菌 推荐 的 抗菌 药物 方案 
无 MDR 危险 因素 肺炎 链球 菌 ,流感 嗜 血 杆 菌 . MSSA, 敏 ”头孢 曲 松 ;或 
时 发 感 的 肠 杆 菌 科 细 菌 如 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 、 左氧氟沙星 . 莫 西 沙 是, 环 夫 沙 星 :或 
任何 严重 程度 大 肠 杆菌 氮 荣 青 条 素 / 舒 巴 坦 ;或 厄 他 培 南 
有 MDR 危险 因素 上 述 病 原 体 1. 抗 假 单 胞 菌 的 8- 内 醚 胺 类 .如 头孢 他 啶 .头孢 吡 
晚 发 多 重 耐 药 菌 :铜绿 假 单 胞 菌 、 产 ESBL 膨 , 哌 拉 西 林 / 他 唑 巴 坦 . 亚 膀 培 南 , 美 罗 培 南 ; 


的 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 、 不 动 杆菌 和 MRSA 


联合 
- 抗 G 杆菌 的 扬 唑 诺 酮 类 或 氨基 糖苷 类 ,如 庆 大 











军团 菌 2 
每 素 . 妥 布 霉 素 、 阿 米 卡 星 ;或 环 丙 沙 星 、 左 氧 捧 
沙 星 ;联合 
3. 抗 G- 菌 的 药物 (怀疑 MRSA 时 ) ,如 万 古 竹 索 ， 
或 利 奈 唑 胺 
4. 怀疑 军团 菌 感染 , 需 使 用 大 环 内 酯 类 或 振 唑 诺 
珊 类 
患者 。 自 主 活动 困难 .尤其 是 昏迷 或 气管 插 管 者 .可 采用 浓 
度 约 0.2% 氢 己 定 溶液 擦拭 、 冲 洗 口 腔 , 至 少 每 6 小 时 










因素 。 内 黑 殷 bin 要 价值 在 = > 
治疗 特别 是 改 用 罕 谱 抗菌 治疗 提供 可 靠 结 依 据 . 
HAP 的 最 初 经 验 性 治疗 应 覆盖 铜绿 假 单 胞 rh 天 
不 动 杆 菌 和 MRSA 等 5 菌 。VAP 气管 吸引 物 涂 片 发 
现成 叭 的 G- 球菌 ,最 初 治疗 应 联合 只 有 抗 MRSA 的 药物 ， 














ey 和 redid 时 间 长 短 取决 于 感染 的 病原 
元 和 的 临 


倾向 ， 对 活 多 级 贿 i 菌 、 eet ,不 动 
杆菌 ,铜绿 伟 人 是 、 金 黄色 葡萄 球菌 等 引起 的 HAP. 使 用 
有 效 的 抗菌 是 可 短 至 7 一 10 天 ,少数 可 至 14 大 、 
出 现 脓 肿 、 伴 有 人 免疫 功能 挤 长 疗程 。 











着. 可 适当 延 


【预防 】 
(一 ) 基本 措施 
1 口腔 卫生 ”对 降低 HAP 和 VAP 非常 重要 和 有 效 。 









条 件 驳 许 的 状况 下 ,应 鼓励 患 玫 每 大 多 次 刷牙 .包括 ICU 








1 次 。 

2. 半 卧 位 ”只 要 无 反 指 征 , 应 持续 采取 于 苇 位 ( 头 部 
抬 高 30 一 45 7) .以 减少 或 避免 口 咽 部 分 泌 物 和 胃 内 容 物 的 
吸入 。 

3, EA 
HAP 最 基本 的 方法 
WHO 的 要 求 ,接触 
理 和 吸 痰 等 ,接触 
者 的 血液 .分 泌 物 邓 
手 卫 生 。WHO 
作为 常规 手 卫生 方 
对 手 卫 生 的 依从 性 明显 增加 。 
时 . 则 须 洗手 。 

4. 沿 要 机 械 通 气 的 患者 .尽量 使 用 无 创 通 气 .可 以 明 
显 减少 肺炎 的 发 生 。 对 于 有 创 通 气 澡 , 应 每 二 评 信 是 在 可 
以 撤 机 。 

5. 使 用 气 襄 上 方 带 侧 腔 的 气管 插 管 。 积 
气 灾 上方 分 小物 可 被 引流 .能 有 效 降 低 VAP 发 病 率 





严格 执行 手 卫 生 机 
是 预防 多 重 而 
















宁 


[之 








戎 癌 困 物品 gn 
非 汇 物 后 ,不 论 是 否 戴 了 
使 用 含有 皮肤 保护 成 分 
去 ,替代 普通 洗手 . 除 菌 效果 和 














区 务 人 员 
当然 , 手 部 皮 肛 有 明显 污垢 




















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





6. 科学 实施 消毒 、 灭 菌 措施 ”对 呼吸 治疗 咒 械 要 严格 


消毒 . 灭 菌 。 对 同一 患者 使 用 的 呼吸 机 ,其 呼吸 回路 管道 ， 
包括 接管 . 呼 气 活 鸭 以 及 湿 化 器 ,更 换 时 间 不 要 过 于 频繁 即 





川 短 于 48 小 时 的 间隔 ,除非 有 肉眼 可 见 的 分 泌 物 污 染 。 联 接 

/| 呼吸 机 管道 上 的 冷凝 水 要 及 时 倾 去 ,操作 时 要 当心 ,避免 冷 
1 注水 流向 患者 侧 。 使 用 热 - 湿 交 换 器 (人 工 典 ) 可 减少 或 避 
免 冷 凝 水 形成 。 在 呼吸 回路 的 吸 气 管道 与 湿 化 骏 之 间 放 置 
滤 菌 器 对 预防 HAP 的 作用 不 确切 。 












































(二 ) 其 他 措施 

1. 尽量 避免 使 用 也; 受 体 持 抗 药 或 抗 酸 剂 预 防 应 激 性 
演 疡 。 

2. 避免 使 用 搞 菌 药物 进行 选择 性 胃 肠 道 脱 污染 
(SDD) :此 法 虽然 能 减少 HAP 发 病 ,但 有 诱发 耐 药 菌株 危 
险 , 研 究 显示 SDD 不 能 明显 降低 重症 患者 死亡 率 。 


3, 保护 性 隔离 ”对 粒 细 胞 缺乏 症 等 高 危 群 , 除 应 用 
粒 细胞 巨星 细胞 集落 刺激 因子 (GM-CSF) 外 ,应 采用 保护 
性 隔离 技术 如 安置 于 层 流 室 , 医 务 人 员 进 入 病 室 时 就 口角 、 
帽子 和 穿 无 菌 隔离 衣 。 
4. 疫苗 ”在 肺炎 链球 菌 肺炎 的 预防 上 取得 较 明显 效 
果 , 对 易 感人 群 如 老年 .慢性 心肺 疾病 、 糖 尿 病 、 免 疫 抑 制 
省 ,可 采用 肺炎 链球 菌 栈 多 糖 疫 苗 巴 防 感染 。 
在 ry tip i 施 的 同时 ,不 能 忽视 感染 控制 教育 
生 朋 ,单纯 依靠 感染 控制 的 教育 ,可 以 使 肺 
F 降 至 1.6%%。 
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第 四 节 ”免疫 损害 宿主 肺炎 

何 礼 贤 

近年 来 我 国 造血 干细胞 和 实体 器 官 移植 取得 突破 性 进 

展 , 肿 瘤 患 者 得 益 于 化 放疗 和 综合 治疗 的 进步 ,其 生存 期 延 
长 ,免疫 相关 性 疾病 诊治 水 平 提高 
nocompromised host,IJCH) 不 断 增 加 和 积累 ,而 且 由 于 人 口 
ee ICH 绝对 数 居 忆 办 之 首 感染 是 影响 ICH 病程 和 
! 要 靶 器 官 。 本 节 主要 讨 
论 人 免疫 损害 宿主 肺炎 (pneumonia in immunocom- 


Ppromised patients) 。 






车 主 Cimmu- 





病原 体 】 

不 同类 型 免疫 损害 的 感染 在 病原 人 f 
异 ( 表 17-7-6) ,ICH 肺 部 感 Ce 
到 其 他 多 种 因素 制约 ,例如 同样 是 以 细胞 免疫 抑制 为 主 , 不 
同 原因 或 基础 疾病 及 免疫 受 损 的 不 同 病 期 其 病原 体 分 布 会 
有 很 大 差异 : 

1. 移植 ”实体 器 官 移植 (SOT) 后 的 细菌 性 肺炎 ,早期 
pe 后 第 1 个 月 ) 多 系 强 渤 力 致 病菌 ,如 G- 杆菌, 肺炎 链球 

` 金 黄色 葡萄 球菌 居 前 3 位 ,合计 占 80% 以 上 。 术 后 3 一 
goes 菌 。6 个 月 以 后 倘 无 附 力 
危险 因素 (如 排 异 反应 常 要 强化 免疫 抑制 治疗 ), 黎 命 性 坊 
炎 和 其 他 严重 感染 比较 少见 ,病原 体 则 近似 通常 人 群 的 社 
区 感染 。SOT 受 者 巨细 胞 病毒 CCMV) 感染 多 见于 术 后 
1 一 4 个 月 ,而 CMV 肺炎 发 病 高 峰 在 第 4 个 月 ; 肺 孢子 菌 肺 
炎 (PCP) 大 多 发 生 在 后 2 一 6 个 月 ,未 见 有 短 于 6 央 者 ， 
汪 靖 语 凡 窜 和 术 后 2 一 3 周 ,肝脏 移植 受 者 可 以 时 在 第 

本 天体 es 造血 干细胞 移植 CHSCT) 后 时 
期 (第 工 个 月 ) 感 染 主要 为 败血症 ,及 部 感染 相对 少见 。G 
和 GG 杆菌 以 及 白 念 rr 原 体 ,近年 来 凝固 酶 中 



































性 葡萄 球菌 有 增加 总 势 。 中 期 (1 一 3 个 月 ) 虽 然 细 菌 和 真 
菌 感染 仍 有 发 生 , 但 以 CMV 肺炎 最 常见 ,上 后 
期 (二 3 个 月 i CMV 以 外 的 疱疹 病毒 最 见 , 但 很 少 侵 













犯 内 脏 ; 肺 训 
ge 
2. 血液 /恶性 肿瘤 ”白血病 和 淋巴 痛 地 者 感染 以 全 和 


铬 





日 a I 








性 居多 , 师 部 感染 亦 属 常见 ,但 在 白 1 由 病 者 则 次 于 会 阴部 
感染 。 未 经 化 疗 的 自 血 病 和 淋 屿 病 1 原 体 与 免疫 损 








型 有 一 定 相 关 性 ,如 粒 细 胞 白 血 he . a 
染 ng 


这 种 相关 性 大 和 ee 
梁 1/3 以 i i 


也 [大 











让 己 有 将 组 胞 减少 
:和 芋 丫 ge : 
9 菁 、 刘 炎 克 备 伯 人 杆 奖 
A 未 用 过 抗 生 隶 . 兴 L 
多 风 , 如 葡萄 



























表 17-7-6 免疫 损害 类 型 与 易 感 病原 体 














损害 类 型 常见 情况 病原 体 
粒 细 胞 缺乏 (二 500/ ”肿瘤 化 疗 .药物 不 良 反 应 、 白 血 病 细菌 : 需 氧 G 杆菌 ( 肠 道 菌 群 . 假 单 胞 菌 )、 金 黄色 
ml) 葡萄 球菌 .草绿 色 链 球菌 


细胞 介 导 免疫 损害 


低 ( 无 ) 丙种 球 蛋 白 
血 症 

补体 缺乏 

C2,C3 

C5 

C6~C8 

补体 劳 路 

趋 化 缺陷 


中 





细胞 杀菌 缺陷 


球菌、 
GG 本 
将 减少 






计 多 人 
及 肺炎 。 在 有 





疮 (SLE) 继 发 
关节 炎 (RA) 最 低 。 
染 等 ,后 者 常见 
对 少见 , 丙 者 发 病 : 

有 多 见 ,而 办 及 








则 机 会 性 病原 体 如 此 
CMV 等 感染 增加 。 


党 分 析 ,G 杆菌 占 
由 夭 , 肺 息 子 菌 ,巨细 
疗 并 发 肺 讲 9 风 涪 
织 病 、 类 风湿 关节 炎 
E, 普 通 细菌 7 例 , 结 














4. 靶 向 治疗 药物 


达 木 单 抗 (adalimumab) 治 


大 肠 杆菌 ;由 于 反复 应 用 抗生素 ,其 后 感染 则 多 为 耐 药 
ji 和 真 获 。 激 素 对 淋巴 细胞 白血病 和 淋巴 瘤 的 良好 疗 
危险 ,但 强化 阶段 长 时 间 应 用 激素 可 以 发 生 PCP、 











8 风湿 病 和 其 他 免疫 相关 性 疾病 
染发 生 率 最 高 (1. 22/100 住院 日 ), 类 风湿 





we 中 修复 关节 
相似 。 无 活动 性 SLE 
2 个 以 上 器 官 
激素 和 环 磷 酰 胺 
等 、 诺 卡 菌 .新 生 隐 
据 76 例 SLE 和 RA 上 肺 部 
46 站 ,G- 球菌 占 25.7 冯 ,结核 占 202% 
胞 病毒 合 占 14.3%。 对 24 例 激素 治 
显 病 忠 
) 应 用 纤维 支气管 镜 采 样 培养 ,16 例 胃 
省 核 6 例 , 真 菌 3 例 。 
中 结核 相当 常见 , 知 
近年 来 抗 细胞 因子 药物 TNF-a 持 
抗 药 [英利 普 单 抗 (infliximab) 、 依 那 西 





器 官 移植 .HIV 感染 ,淋巴 癌 ( 尤 其 是 霍 


奇 金 淋巴 瘤 ) .皮质 激素 治疗 


多 发 性 骨 骼 瘤 .先天 性 或 获得 性 缺乏 、 


慢性 淋巴 细胞 性 白血病 
先天 性 


细菌 :李斯 特 菌 ,沙门 菌 . 诺 卡 菌 .分 枝 杆 菌 ( 结 核 人 
枝 杆 菌 、 鸟 胞 内 分 梳 杆 菌 ) ,军团 菌 


病毒 :巨细 胞 病毒 .单纯 疱疹 病毒 水痘 带 状 疱疹 





寄生 虫 :弓形 虫 . 业 类 圆 线虫 





真菌 : 肺 抱 子 菌 、 隐 球菌 .组织 胞 浆 菌 、 球 孢子 菌 
细菌 :肺炎 链球 菌 , 流 感 嘲 血 杆菌 








细菌 : 
肺炎 链球 菌 .流感 嗜 血 杆 菌 
肺炎 链球 菌 、 金 黄色 葡萄 球菌 、 肠 杆菌 科 细 菌 


肺炎 链球 菌 .流感 嗜 血 杆 菌 


糖尿 病 、 酒 精 中 毒 、 肾 衰竭 、 剧 性 白细胞 “金黄 色 葡 葡 球 菌 , 链 球菌 


综合 征 、 创 伤 .SLE 
慢性 肉芽 肿 病 、 锯 过 氧化 物 酶 缺乏 





饼 或 疾病 复发 ,在 白细胞 向 
计 药 G- 杆菌 和 真菌 败血症 。 型 
原 体 比 例 升 高 

以 系统 性 





斑 狼 









见 败血症 、 脑 膜 炎 和 分 枝 村 菌 感 
的 感染 ;及 
者 车 4 
动人 性 上 
;加重 免 疫 抑制 时 、 
菌 , 肺 抱 子 菌 、 
染 的 病原 




















;党 (SLE、 皮 肌 炎 


混合 


提示 风湿 病 肺 部 





普 (etanercept) 利 阿 


类 风湿 关节 炎 、 炎 症 性 肠 病 









菌 ,2 合同 时 全 合 


【临床 






触 酶 阳性 菌 :金黄 色 葡 欧 球菌 


染发 生 率 可 以 达 20% ,疱疹 六 
见 。 有 一 组 报道 英利 音 

结核 病 70 例 ,发 病 时 间 在 
,中 位 数 为 12 周 ;其 类 型 56% 为 肺 外 结 书 
,此 过 AIDS 并 发 结核 病 ( 分 别 为 18 吧 和 
ee 人 








‘ICH 性别 是 重 六 市 
kurzrock 报道 3 例 叔 禾 移 植 ,2 例 并 
其 中 1 






容易 出 现 混合 
震 核 人 
六 于 党 2 周 发 生 El 鞠 球 出 由 血色， 








印度 报道 
省 通过 引 夜 检查 ,21 例 发 了 
改 生物 .8 例 找 到 抗 酸 杆菌 .6 例 辐 时 合 六 


并 细菌 和 丰 菌 。 


pe 

过 应 的 抑制 可 以 显著 改变 肺 部 感染 的 临床 得 

和 其 他 免疫 抑制 药 
过 。1CH 肺炎 


-临床 一经 发 现 . 病 情 


入 







j 物 本 可 以 于 






年 吸 误 
亦 不 是 以 平 伏 


















来 了 新 的 机 会 


本 F 


步 确诊 曲 索 
间作 发 热 和 肺 


四 
组 


上 摔 或 益 攻 
起 病 
周 进 展 . 述 如 


.区 
入 


LP 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


但 很 少 寒战 。 而 免疫 健全 者 G 杆菌 肺炎 寒战 被 认为 是 一 
种 颇 为 特征 性 的 症状 。@ 咳 嗽 咳 痰 相对 少见 , 据 对 接受 强 
化 化 疗 肿瘤 患者 并 发 G 杆菌 肺炎 的 观察 ,咳嗽 症状 发 生 
率 仅 41 吧 ,多 属 干 咳 , 咳 并 不 足 1/5。 胸 痛 亦 不 常见 。@ 病 








| 
变 大 多 为 双 侧 性 。 体 征 和 XX 线 上 实 变 征象 少见 , 仅 约 


50%。 特 别 在 粒 细胞 缺乏 者 肺 部 炎症 反应 轻微 , 肺 不 张 可 
以 是 的 一 种 早期 或 唯一 征象 。 随 着 粒 细胞 恢复 ,炎症 
反应 加 剧 ,X 线 上 病变 反 见 增加 。@ 即 使 同属 细胞 免疫 损 
害 ,在 AIDS 与 非 AIDS 免疫 损害 患者 的 PCP 表现 可 以 有 
很 大 差异 ,与 后 者 比较 ,前 者 起 病 隐匿 而 治疗 反应 慢 , 虫 体 
数量 多 , 导 痰 诊断 比较 容易 发 现 ,临床 治疗 效果 不 与 虫 体 消 

















灭 相关 联 ,复发 率 高 。 应 用 复方 新 诺 明 (SMZco) 治疗 过 人 敏 
而 喷 他 胀 治疗 毒 副 作用 相对 较 少 。@ 真 菌 





反应 发 生 率 高 ， 
:感染 的 炎症 反应 通常 较 细 菌 性 感染 为 弱 , 在 ICH 尤 然 。 
如 侵袭 性 凡 曲 霉 病 肺 部 症状 很 经, 常 以 脑 或 其 他 脏 器 迁徙 
性 病变 为 首发 表现 。ICH 并 发 肺结核 与 非 ICH 亦 有 显著 
不 同 .如 播 散 多 ,病灶 分 布 的 叶 段 差异 不 明显 , 伴 有 纵隔 / 肺 
门 淋巴 结 肿 大 和 胸膜 炎 较 多 、 合 并 其 他 感染 几率 高 




















a 

. 临床 总 体 诊断 策略 和 处 理 程序 ICH 类 型 各 异 , 病 
ere 需要 遵循 下 列 临床 总 体 诊断 策略 和 处 理 程序 
(图 17-7-1) 。 










ICH 肺 部 浸润 


病情 危重 


开始 经 验 性 治疗 ， 
“ 辣 时 开始 诊断 


评估 








诊断 评估 (CT、 纤 支 
镜 、 培 养 ) 和 初始 治疗 













根据 培养 和 治疗 

和 治疗 反应 调整 
治疗 

有 效 

继续 治 疗 


无 效 
考虑 外 科 肺 活检 





























可 疑 肺 部 感染 (浸润 阴影 ) 的 处 理 程序 


鸭 


CH 5 


17-7-1 








入 学 研究 和 侵 绪 性 诊断 技术 选择 ”有 作者 建议 
或 联合 细胞 每 药物 治疗 的 患者 一 量 出 现 临床 这 
存 无 异常 普 应 检测 肺 功能 , 若 肺 功能 亦 无 异常， 
让 一步 尚 车 肺 功能 异常 则 告 胸部 CT 查 。 
万 论 如 何 , 影 像 党 检查 是 最 党) 用 的 技术 ,不 同 影 。 
提示 不 同 病 厅 性 肺 漫 浓 
切 于 选择 全 做 性 
活 答 ( 工 BLB) 和 经 皮 穿 币 朋 及 活检 浆 温 人 及 浸润 芭 支 

i 泡 灌 洗 (BAL) .TBLB、 胸 腔 镜 或 











































表 17-7-7 ”ICH 肺 部 浸润 的 影像 特征 和 病因 
可 能 的 病因 
影像 特征 3 非 感染 
局 限 性 浸润 任何 病原 体 COP, 痪 病 进 展 ,药物 


毒 性 ，GVHD，PAP， 
PTLD, 放 射 性 毒性 





弥漫 性 浸润 ”军团 菌 ,分 枝 杆 DAH, 疾病 进展 (特别 
菌 , 肺 钨 子 菌 ， 是 白细胞 浸润 或 肿瘤 
病毒 淋巴 管 播 散 , 药物 毒 
性 ,GVHD, IPS， PAP, 
PTLD, 放 射 性 毒性 ? 
空洞 和 (或 ) 细菌 ,真菌 分 疾病 进展 ,药物 姆 | 性 
结 节 枝 杆 菌 肺 孢 子 


菌 ,病毒 (小结 
EE 







te ee GVHD: 移 植物 抗御 名 
fi 辣 ;DAH: 弥 温 性 肺泡 出 


【治疗 】 


i 
Ea 






a 科 性 感染, 宕 
成 .体温 不 升 \ 低 血 


[A 













ICH 和 了 可 两 类 。 





立 立 节 给 et 
留 取 各 种 微 生 物 检验 标本 后 尽快 静脉 






德 生物 药物 治 


ee be 见 和 重要 的 微生物 。 如 在 移 
常规 应 复方 磺胺 甲 果 唑 (复方 新 诺 昌 MN TMP) 预防 卡 
抱 子 菌 感 染 是 最 为 成 功 的 实例 。 = 种 为 完 发 fp 
snplive) 涌 疗 。 室 监测 和 临床 te 于 对 其 
计 抗 向 物 药物 王 预 可 以 下 和 gi 
































话费 - 效 益 佑 等 ,全 面 综 eh 
i 疗 。 如 在 ful 
» :地 党 见 , 乡 
单 胞 菌 在 内 的 联合 治疗 方 
蓄 (ESBL) 和 产 | 塌 酶 秦 药 菌 
地 应 用 哌 拉 西 林 / 他 哗 巴 由 ( 
第 四 代 头 伯 菌 素 
用 上 药 ; 在 体液 免疫 
临床 显示 急 1 









:日 前 产 超 广 谱 依 内 酰胺 
:增加 ,在 危重 患者 可 选择 性 
: 哗 巴 坦 ) 、 头 移 哌 酮 , 舒 巴 坦 、 
或 俊 青 寡 炳 类 联合 搞 基 糙 在 类 作为 第 一线 

岂 隐 患者 或 又 线 上 星 现 局 限 性 炎 狂 由 
入 象 阁 上 择 针 对 肺炎 链 
经 验 性 治疗 2~-3 天 或 稍 长 一 些 时 间 ,根据 治 闻 











SAME 
党 打 ， 


反应 








的 车 有 效 继续 原 方案 治疗 ,无 
得 有 意义 结果 . 则 应 考虑 侵袭 性 诊断 
技术 的 应 用 。 关 于 病原 体 的 治疗 这 里 不 再 袭 述 ,只 是 
强调 一 点 : 利 福 平 是 经 典 抗 结核 药物 ,除非 HIV/AIDS 患 

者 ,在 抗 结核 化 疗 时 不 要 贸然 以 其 衍生 物 取 代 ; 在 未 有 明确 
病原 诊断 和 应 用 指 征 之 前 ,不 要 将 利 福 平 作为 抗生素 应 用 
于 经 验 性 治疗 金黄 色 葡 欧 球菌 感染 。 抗 微生物 药物 与 免疫 
抑制 剂 之 间 的 药物 相互 作用 应 子 特别 重视 。 环 孢 素 经 过 细 
胞 色 来 Piam 肝 酶 代谢 失 活 。 利 福 平 ,可 能 尚 有 异 烟 肝 上 调 
Po 系统 活性 ,导致 环 孢 素 破坏 增加 ,有 增加 排 异 反应 的 危 
有 险 ; 相 反 , 红 短 素 以 及 可 能 包括 新 大 环 内 酷 类、 病 康 唑 、 伊 曲 
康 唑 和 然 康 唑 下 调 Pi 系统 活 性 ,使 环 雹 素 血 清水 平 升 高 
而 导致 不 良 反应 或 过 度 免 疫 抑制 。 除 这 种 药 代 动力 学 上 的 
药物 相互 作用 外 , 尚 需 营 惕 特异 质 反应 性 肾 毒 性 。 在 环抱 


来 治疗 者 许多 微生物 药物 如 两 性 短 素 B、 气 基 糖 苷 类 万 古 


结合 和光 









































或,SMZTMP、 距 他 胀 和 伊 曲 康 只 等 在 很 少 剂量 或 开始 
应 用 时 即 出 现 严重 痛 功 能 损害 ,甚至 无 尿 。 患 者 凡 出 现 不 






能 解释 的 肾 功能 损害 时 都 要 考虑 到 环抱 索 与 抗 微生物 药物 
之 间 的 特异 质 反 应 。 免 疫 抑制 并 发 肺 部 感染 抗 微生物 治疗 
受到 微生物 负荷 ,免疫 抑制 程度 与 所 用 药物 .感染 累 及 器 官 
和 组 以 波 机 体例 拓 状 乏 ee 而 且 许 多 感 
染 的 自然 病 


生物 治疗 药物 的 剂 旺 需 ， 









调整 ,疗程 很 难 划一 ,需要 根 
据 涌 疗 反应 ,病原 体 等 情况 具体 分 析 。 


参考 文献 
1 何 礼 贤 . 免疫 功能 低下 患 省 肺 并 2 
策 , 中 华 结核 和 呼吸 杂 


2. Sethi S. Respiratory Infections. New York: Informa Health- 


治 难点 与 临床 对 
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第 五 节 老年 人 肺炎 


潘 ” 焉 


今 人 类 寿命 显 若 延 长 ,我 国 许多 大 城市 首先 步 和 人 老 瞪 
a 2010 年 第 六 次 全 国人 口 普查 结果 ,60 岁 及 以 上 人 上 口 
比例 达到 13.26 总 ,其 中 65 岁 及 以 上 人 口 占 8.87%。 同 
2000 年 第 五 次 全 国人 口 普查 相 比 ,60 岁 及 以 上 人 口 的 比重 
上 上 升 2.93 个 百分点 .65 岁 及 以 上 人 口 的 比重 上 升 1.91 个 下 
分 点 。 老 年 人 趣 中 肺炎 最 为 常见 。 老 年 人 社区 肺 
炎 (CAD) 发 轻 人 的 10 倍 ,大 部 分 
住院 花费 贞 CAP 全 部 医疗 费用 的 60% ,其 病死 
轻 人 3~5 人 入。 所 以 老年 人 沛 炎 (pneumonia in the elderly) 成 
为 备 受 关注 的 医疗 保健 和 社区 疾病 负担 问题 。 















- 约 是 年 4 





【流行 病 学 】 


老年 人 CAP 的 确切 发 病 认 不 





上 分 清楚 .其 发 六 


第 七 章 肺 炎 


年 龄 增长 而 上 升 , 大 于 60 岁 者 占 所 有 肺炎 病例 的 81. 2%。 
据 Jackson 等 研究 表明 ,46 237 名 老年 人 中 ,肺炎 发 生 比 例 
在 65 一 69 岁 年 龄 组 为 18. 271000 老人 :而 85 岁 以 
组 为 52. 3/1000 老人 。 随 着 年 龄 增加 病死 率 | 
大 于 90 岁 年 龄 组 病死 率 几乎 是 65 一 69 岁 年 
事实 上 年 龄 增加 是 肺炎 发 病 及 死亡 的 独立 因素 。 


【发 病 机 制 了 
年 龄 与 肺炎 的 发 生 与 转 归 密切 相关 .免疫 功能 低下 是 
老年 人 肺炎 患 病 率 、 病 死 率 增高 的 重要 原因 之 一 。 Re 
龄 增加 ,机 体 防 御 功能 逐渐 减退 ,肺泡 壁 弹性 消失 .咳嗽 
射 减弱 ,黏液 纤毛 清除 功能 降低 , 口 咖 ea 
多 ,加 上 老年 人 口腔 清除 功能 及 吞咽 功能 衰退 .由 此 增加 下 
呼吸 道 感染 的 风险 。 睡 眠 或 吞咽 时 , 误 吸 是 老年 人 肺炎 发 
生 的 最 重要 机 制 。 
老年 人 合并 其 他 系 


























统 的 疾病 也 是 促使 师 炎 发 生 的 因 






素 , 如 脑 淮 中 、 竺 迷 及 慢性 肚 器 功能 不 全 等 。 其 他 影响 因素 
包括 党 养 不 良 对 机 体 免疫 的 损害 ,温度 又 变 、 吸 入 治疗 、 


酸 剂 应 用 等 。 


【病原 体 】 

老年 人 CAP 病原体 检测 尤其 困难 ,3 
获得 的 疾 因 口 咽 ; 于 大 量 定 | 
创伤 性 检查 风险 
要 地 位 ; 肺 
革 兰 阴性 杆菌 、 呼 
等 及 其 他 革 兰 dy 以 大 负 
老年 人 吸入 性 肺炎 的 病 
影响 最 大 。 老 年 人 和 
的 是 老年 人 结核 病 在 部 
能 更 突出 。 

居住 护理 院 人 群 住 院 肺 炎 
或 卫生 保健 相关 性 肺炎 
HCAP) 中 哪 一 个 相仿 .目前 有 争论 .应 根据 具体 的 状况 作 
出 判断 ,如 近 3 个 月 机 索 使 用 中 ,有 无 慢 性 疾 泊 





标本 不 易 获 得 ， 
判断 病原 体 、 
人 细 菌 仍 忆 


























和 和 地 区 发 病 率 





的 病原 体 构成 与 CAP、HAP 


healtheare-associated pneumonia. 








痢 , 近 









HAP 病原 体 主 


取决 必 光 里。 肺炎 并 重 程 虚 、 相 











关 并 发 症 及 先前 抗生素 使 用 情况 等 。 
【临床 表现 】 

本 病 ] 利 体征 ee 被 全 身 奖 病 
所 手 盖 ， 


现 为 嘲 
过 速 .功能 状态 的 
化 或 新 陈 作 ei 


、 呈 L 在 












疾病 的 恶 时 车 + EN 
征 性 表现 ,由 此 突出 对 ”不 舒服 "的 老年 患 普 进 行 全 面 和 会 
-项 1812 例 患 肯 的 大 样本 研究 二 实 , 随 着 年 龄 增加 。 


ed 













第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


在 18 种 症状 中 有 17 种 症状 在 肺炎 发 病 时 是 明显 减轻 的 。 
减轻 的 症状 多 数 是 与 发 热 相关 的 反应 (寒战 和 出 汗 ) 和 疼痛 
证 状 (胸痛 、 头 痛 和 肌肉 痛 ) 。 而 在 几 个 年 龄 组 中 呼吸 系统 

| 症状 如 咳嗽 和 呼吸 困难 的 差异 性 较 小 。 在 其 他 老年 人 疾病 

| 的 研究 中 也 发 现 了 年 龄 与 症状 之 间 的 类 似 变 化 。 在 一 项 肺 

| 结核 的 研究 中 ,咯血 ,发 热 和 盗汗 在 老年 患者 明显 少 于 年 轻 
患者 ,但 咳 喇 和 呼吸 困难 两 者 无 显著 差异 ,提示 仍 应 对 这 两 
种 呼吸 系统 症状 高 度 重视 。 











〖 辅 助 检查 】 

非 污染 标本 血液 和 胸水 培养 是 病原 学 诊断 的 最 可 靠 依 
据 。 必 须 强 调 , 发 热 不 应 该 作为 采集 血 培养 标本 的 绝对 标 
准 , 因 为 有 15% 血 培养 阳性 的 老年 肺炎 患者 不 发 热 。 凡 合 




















并 可 抽 吸 胸腔 积 液 者 均 应 尽 可 能 行 诊 断 性 穿刺 。 另 外 , 老 
年 患者 由 于 咳嗽 反射 减弱 和 精神 状态 改变 , 咳 出 的 痰 量 较 














少 ,因此 痰 检 阳 性 率 低 于 年 轻 趾 者 , 且 因 口 咽 部 定植 菌 发 生 
人 合 判断 。 
白细胞 总 数 可 正常 或 增高 ,中 性 粒 细胞 百分比 增高 多 
oi 白细胞 总 数 不 高 ,中 性 粒 细胞 二 80%。 

对 疑似 患者 均 纲 做 X 线 检查 ,CT 诊断 肺炎 的 敏感 性 
和 特异 性 优 于 X 线 ,在 老年 人 其 应 用 价值 高 于 一 般 人 群 。 



































〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 

提高 对 老年 人 的 肺炎 答 仁 
是 诊断 的 基本 依据 。 但 还 应 ; 
伴 发 心力 二 呼吸 容 
拖 盖 而 不 易 被 发 现 。 肺 气 肿 、 肺 大 疱 
变 ; 中 性 粒 细胞 缺乏 和 严重 脱水 时 网 片 上 上 
鉴别 诊断 包括 肺结核 、 肺 部 肿瘤 、 非 
肺 水 肿 、 训 栓塞 、 肺 血管 炎 和 系统 性 
据 诊断 和 鉴别 诊断 震 要 ,有 创 | 
娄 的 ,应 综合 分 析 各 方面 因素 , 采 











:是 早期 诊断 的 关键 。 胸 片 
及 部 基础 疾病 的 干扰 .如 

















的 肺 部 浸润 等 。 
诊断 技术 的 应 用 有 时 是 必 








取 积 极 和 伸 慎 的 态度 。 










〖 治 疗 】 
老 帮 大脑 奖 控 CAP 和 昌 AP( 包 括 来 ib pe 
均 应 留 下 病原 
案 及 I 时 用 药 。 在 获得 病原 等 诊 断 结 果 后 结合 临 
合计 eT - 步 抗 菌 治 疗 





鉴于 老年 人 及 其 肺炎 的 特殊 性 ， 鸯 

1 和 尖 全 人质 区 药物 的 区 动 学 条 点 和 不 良友 应 

老生 人 抗菌 药物 口服 给 药 吸收 可 能 减少 ( 轩 笑 腑 
| 轩 ) ,而 二 [服药 物 骨 甩 
， 因 此 很 多 情况 下 洁 要 经 注 脉 治疗 。 
生物 代谢 滞 除 和 排 
立根 据 不 同情 况 进行 调整 ， 

















本 、 血 和 
上 应 可 能 增 力 
性 功 能 下 -yy 
加 . 抗 汞 药物 施 





老年 人 肝 






肾 毒 性 抗 湖 约 








生活 坏 境 ( 拓 家 抑或 护理 


院 、 经 济 状况 ) .基础 疾病 ,有 无 吸入 因 次 甩 休 各 梁 
的 危险 因素 ,营养 状况 、 免 疫 状 态 以 及 病情 严 
生命 体征 .影像 学 病变 的 范围 和 性 质 、 器 官 功能 等 
个 月 内 特别 是 1 个 月 内 ) 抗 菌 药物 应 用 情况 等 。 可 以 参考 
国际 上 常用 的 评价 系统 如 CURHB-65、PSI( 肺 炎 严重 指数 ， 
pneumonia severity index) ， 但 不 要 教条 化 ,而 应 从 实际 出 

3. 加 强 检测 “密切 观察 临床 病 居 以 及 药物 不 良 反应 ; 
对 某 些 必须 使 用 而 每 测 反应 较 大 的 药物 和 疗效 不 佳 而 | 怀疑 
剂量 不 足 的 药物 应 做 血 药 浓 度 监 测 ;对 某 些 耐 药 柳 特 2 足 
感染 者 , 尽 可 能 A E 

联合 多 药 做 试验 。 

4. 树立 全 局 观点 ”要 牢 牢 把 握 老 年 人 全 身 状况 和 脐 
炎 的 动态 变化 ,抗菌 治疗 上 既 要 足够 覆盖 所 有 可 能 病原 体 , 先 
择 抗菌 药物 活性 强 的 药物 ,但 又 要 防止 过 度 应 用 和 留 罚 有 余 
地 ,以 应 对 各 种 情况 。 

5. 掌握 合理 的 疗程 ”老年 人 肺炎 抗菌 治疗 反应 往往 
较 慢 ,疗程 可 能 需要 适当 延长 。 但 仍 应 根据 治疗 反应 ,控制 
合理 疗程 ,避免 不 必要 的 过 长 疗程 。 





























6. 其 他 综合 治疗 和 支持 治疗 非常 重要 ,应 当 积极 而 
合理 。 
【预防 ] 

戒烟 , 戒 酒 是 老年 人 肺炎 危险 因素 中 唯一 能 够 





保持 口腔 卫生 ,吞咽 时 下 巴 往 下 等 也 可 预防 吸入 性 
肺炎 ,而 预防 接种 是 当前 认为 有 效 的 预防 干预 ,应 当 推广 * 
bn: 于 流域 pe ls 














病 的 人 和 在 养老 院 或 长 
:射流 感 疫苗 ,以 防止 流感 的 
的 保护 作用 低 于 年 轻 人 ,尽管 
的 预防 可 使 关 全 如 体 信 院 的 
成 少 48% 。 
(二 ) 肺炎 球菌 疫苗 ”肺炎 球 稀 是 老年 人 肺炎 最 重要 
的 敏 病菌 。 肺 炎 球 菌 疫苗 由 23 种 最 常见 的 血清 型 组 合 而 
Es 90% 的 感染 菌 。 因 缺乏 在 普通 人 口中 的 大 规模 项 
i 疫苗 的 有 效率 尚 有 和 争议。Vila 
Corcoles A 等 一 项 前 脆性 研究 中 发 现 肺炎 球 菌 疫苗 接种 站 
不 降低 肺炎 的 住院 风 险 ,但 能 降低 肺炎 死亡 冻 (HR= 
0.28;95% CI 0.09~0. 83; P<-0.05)。 和 而 另 一 项 相似 的 前 
注册 疫苗 并 未 改善 CAP 总 的 风险 及 30 天 多 
灾 苗 的 注射 有 许多 争议 ,但 CDC 仍 推荐 老年 
或 居 信 在 长期 护理 机 构 的 人 群 进行 接种 。 
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细菌 性 肺炎 


够 六 节 


第 六 
胡 必 杰 


(bacterial piieumonit) 是 感光 性 肺炎 
见 的 类 型 。 近 20 年 来 ,由 于 细菌 :全 面 升 高 ,而 后 
新 型 抗菌 药物 开发 与 临床 应 用 严 TR 
肺炎 死亡 率 已 出 现 和 回升 趋势 临床 表现 多 村 江原 谱 多 
元 化 、 耐 药 菌 普 性 及 炎 的 点 。 所 谓 
“ 难 治 性 ?肺炎 屡见不鲜 ， 尤其 在 建 冰 人 气 道 的 患者 、 婴 幼 
儿 、 老 年 人 和 免疫 抑制 患者 中 胃 及 高 。 提 高 肺炎 的 病 
原 学 诊断 水 平 ,早期 的 抗菌 药物 ,是 细菌 性 肺炎 临 


床 处 理 方面 迫切 需要 强调 和 解决 的 问题 。 


【病原 】 

肺炎 的 病 育 体内 宿 主 年 齿 .f 
获得 方式 (社区 获得 性 肺炎 或 医院 内 是 炎 
社区 获得 性 肺炎 的 常见 
菌 、 肺 炎 衣 原 体 、 山 炎 支 原 体 、 | a 
炎 中 则 以 铜绿 假 单 胞 菌 、 鲍 曼 案 、 肺 炎 克 汗 信 杜 菌 
( 光 其 是 产 ESBL 菌株 和 碳 i ) 合围 气 西 
林 金 蔓 伍 萄 箱 球菌 (MRSA) 等 和 常见。 号 性 MRSA 


细菌 性 肺炎 炎 最 ? 了 
































关 病 与 免疫 功能 状态 、 
) 而 有 较 大 差异 。 















第 七 章 肺 炎 


即 CAMRSA 引起 的 肺炎 少见 .但 需要 关注 。 吸 入 性 肺炎 
中 厌 氧 菌 感染 其 为 多 见 。 粒 细胞 缺乏 、 骨 朵 移植 、 HIV/ 
AIDS 等 人 群 中 , 曲 堆 .巨细 胞 病毒 感染 比例 明显 增加 。 





【发 病 机 制 】 

健全 免疫 防御 机 制 使 气管 .支气管 和 肺泡 组 织 保持 无 
菌 状态 。 免 疫 功 能 受 损 (如 受 寒 .饥饿 疲劳 .醉酒 、 殿 迷 、 毒 
气 吸 入 , 低 氧 血 症 、 肺 水 肿 尿 毒 症 、 营 养 不 良 、 病 毒 感染 以 
及 应 用 糖 皮 质 激素 、 人 工 气 道 . 熏 骨 管 等 ) 或 进入 下 呼吸 道 
的 病原 菌 毒 力 较 强 或 数量 较 多 时 , 则 易 发 生 肺 炎 。 细 菌 入 
侵 方式 主要 为 口 咽 部 定植 菌 误 吸 (aspiration) 和 带菌 气 溶 
胶 吸 入 (inhalation) ,前 者 是 肺炎 最 重要 的 发 病 机 制 :在 医 
院内 肺炎 和 革 兰 阴性 杆菌 肺炎 中 尤为 常见 。 细 菌 直接 种 
植 邻 近 部 位 感染 扩散 或 其 他 部 位 经 血行 播 散 者 少见 。 


【病理 】 

肺炎 链球 菌 肺炎 典型 的 病理 变化 分 为 4 期 :早期 主要 
为 水 肿 液 和 浆液 析出 ;中 期 为 红细胞 渗 出 ;后 期 有 大 量 白 
细胞 和 吞噬 细胞 集 积 , 肺 组 织 实 变 ; 最 后 为 肺炎 吸收 消 
散 。 抗 菌 药物 应 用 后 ,发 展 至 整个 大 叶 性 炎症 已 不 多 见 ， 
典型 的 肺 实 变 则 更 少 , 而 代 之 以 肺 段 性 炎症 。 病 理 特点 
是 在 整个 病变 过 程 中 没有 肺泡 壁 和 其 他 及 结构 的 破坏 或 
坏死 ,肺炎 消散 后 肺 组 织 可 完全 恢复 正常 而 不 踪 留 纤维 
化 或 肺 气 肿 。 其 他 细菌 性 肺炎 虽 也 有 上 述 类 似 病 理 过 
程 ,但 大 多 数 伴 有 不 同 程度 的 肺泡 壁 破坏 。 金 黄色 葡萄 
肺炎 中 ,细菌 产生 的 凝固 酶 可 在 菌 体 外 形成 保护 腊 
以 抗 吞噬 细胞 的 杀 灭 作用 。 而 各 种 酶 的 释放 可 导致 肺 组 
织 的 坏死 和 脓肿 形成 。 病 变 侵 及 或 穿 破 胸 膜 则 可 形成 脓 
胸 或 脓 气 胸 。 病 变 消散 时 可 形成 肺 气 事 。 革 兰 阴 性 杆菌 






































肺炎 多 为 双 侧 小 叶 性 肺炎 , 常 有 多 发 坏死 性 空洞 或 脓肿 ， 
部 分 患者 可 发 生 脓 胸 。 消 散 常 不 完全 ,可 引起 纤维 增生 、 





残余 性 化 脓 灶 或 支气管 扩张 。 


ee 
劳 吕 等 话 因 成 伴 





疆 明 私有 Un \ 心 六 






不 几 有 


咳嗽 , 咳 痰 甚 多 ,早期 为 十 咳 , 渐 有 咳 痰 . 痰 最 多 少 
一 。 痰 液 多 呈 腑 性 :金黄 色 葡萄 球菌 师 炎 较 典 型 的 羔 为 
求 菌 肺炎 为 铁锈 色 痰 EL 
炎 类 为 夺 红 色 荞 冻 样 :铜绿 假 单 胞 菌 肺炎 ;大 和 氧 落 感 
梁 常 伴 臭 味 。 抗 菌 治疗 后 发 展 至 上 述 虚 型 的 痰 液 表 现 已 不 
多 见 。 咯 血 少见 。 部 分 有 胸痛 .时 及 胸膜 时 则 号 针 刺 样 痛 . 
下 时 肺炎 刺激 肠 胸 膜 .疼痛 可 放射 至 肩 部 或 腹部 ,后 背 易 误 
诊 为 急 腹 证。 全 身 症 状 有 头痛 .肌肉 酸痛 、 三 力 .少数 出 现 
器 心 、 哎 吐 、 上 腹胀 腹 海 等 骨 肠 道 症状 。 重 症 患 省 可 有 暗 胜 、 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


意识 障碍 、 惊 烦 等 神经 
吸 浅 速 ,部 分 有 山 
少数 可 出 现 休克 ,多 见于 老年 。 早 期 胸部 体征 可 无 异 
常 发 现 或 仅 有 少量 湿 鹃 音 。 随 着 疾病 发 展 , 渐 出 现 典 型 体 
征 。 单 侧 和 肺炎 可 有 患 侧 呼吸 运动 减弱 、. 即 诊 音 浊 、 呼 吸音 降 
低 和 湿性 喝 音 。 实 变 体征 常 提示 为 细菌 性 感染 。 老 年 人 肺 
类 、 革 兰 阴性 杆菌 肺炎 和 慢性 支管 迷 继 发 册 炎 ,多 同时 困 
及 双 表 体 有 背部 两 下 肺 湿性 跪 音 。 

田 胞 总 数 和 中 性 粒 细 胞 多 有 升 高 。 老 年 体 弱 者 白 
细胞 计数 可 不 增多 ,但 中 性 粒 细胞 百分比 仍 高 。 肺 部 炎症 
显著 但 白细胞 计数 不 增多 常 提 示 病 情 严 重 。 动 脉 血 氧 分 压 
常 显示 下 降 。 





系统 症状 。 体 检 患 者 呈 急 性 病 容 , 呼 
户 动 。 常 有 不 同 程度 的 发 绀 和 心动 


















【诊断 与 鉴别 诊断 】 
根据 典型 的 症状 ,体征 入 线 检查 常 可 建立 肺炎 的 临 
床 诊断 。 少 数 非 感染 性 病症 可 有 肺炎 类 似 表现 ,如 ARDS、 














充血 性 心力 \ 肺 栓塞 .过敏 性 肺泡 炎 、 脂 质 性 肺炎 、 放 射 
性 肺炎 织 疾 病 朱 及 肺 部 、 和 白血病 或 其 他 恶性 肿瘤 肺 












移 、 肺 泡 蛋 白 沉积 证 等 ,应 注意 鉴别 ,必要 时 可 
治疗 方法 以 明确 诊断 。 胸 部 X 线 检查 通常 无 
助 于 肺炎 病原 的 确定 ,但 某 些 特征 对 诊断 可 有 所 提示 ,如 肺 
形成 或 较 大 量 胸 腔 积 液 多 见于 细菌 性 肺炎 。 
求 菌 肺炎 可 引起 明显 的 肺 组 织 坏死 \ 肺 气 介 ,上 师 脓 肿 或 
脓 胸 。 革 兰 阴性 杆菌 肺炎 常 晨 下 叶 支 气管 肺炎 型 , 易 形 成 
多 发 性 小 脓 腔 

























但 | 上 ee 
: :第 选 的 单 次 普通 痰 培养 不 可 靠 。 
时 期 初步 的 诊断 ， 人 此 曙 除 口 咽 部 匡 
的 "不 合格 ?" 严 慰 本 布 选取 
胞 二 10 个、 SU 维 Os 上 皮 细胞 : 白细胞 二 1 : 
各 列 怀 本 进行 状 或 公 个 排列 的 革 兰 阴 
7 兰 阴 性 杆菌 (流感 











* 重 
“合格 ”( 每 低 代 视 时 鳞 状 上 皮 细 























巧 ) 极 县 诊 疡 意义 义 
:判断 频 人 兢 性 的 有 黎 方 
或 条 件 敏 病 


浓度 超过 107 
为 肺炎 的 病原 
。 普通 咳 并 
标 相 分离 到 的 i 伯 le 区 册 上 :外 
针 换 、 巍 
全 球 畏 怖 和 
道 哆 患 普 , 则 可 经 气管 插 管 吸 : 站 物 Cendotracheal aspirates， 
污染 可 减少 。 对 重症 、 疑 礁 ; a 制 宿 
得 类 给 的 病 奈 诊断 ,可 衡量 利 王 采用 自 下 呼 中 

样本 毛 册 (PSB) 伴 ， 气管 
中 用 跑 纯 (LA) 等 
ETAJPSB、BAL 标本 则 应 结 





府 









证 下 
师 泡 














合 定 基 培养 的 方法 来 判断 肺炎 病原 。 一 般 认为 ,分 离 的 组 
菌 浓度 ETA 宕 10 CFU/ml, BAL 这 107 CFU/ml:PSB>10 
CFU/ml. 具 有 临床 意义 。 血 和 胸水 污染 机 会 少 , 在 病原 诊 
断 方法 中 不 应 忽视 。 
免疫 学 和 分 子 生物 





学 方法 可 用 于 部 分 肺炎 的 病原 学 诊 
断 , 对 于 传统 培养 方法 繁复 且 不 能 在 短期 内 检测 出 的 病原 
体 如 军团 菌 .支原体 肺炎 衣原体 等 ,尤为 适用 。 尿 可 溶性 
抗原 检测 早期 诊断 军团 菌 和 肺炎 链球 菌 感 染 , 特 异性 和 敏 
国外 已 广泛 应 用 于 临床 对 提高 抗菌 药物 的 应 
用 水 平和 改善 肺炎 的 预后 具有 重 

在 免疫 损害 宿主 应 重视 4 
菌 .巨细 胞 病毒 ) 的 检查 ,临床 采样 可 考虑 经 
甚至 开 胸 活检 。 开 胸 肺 活检 采集 标本 做 病 
肺炎 最 准确 的 方法 ,临床 较 少 使 用 , 仅 限 了 
经 多 种 检测 无 法 证 明 感染 或 需 尽 快 作 : 
断 时 。 

近年 来 ,生物 标记 物 血 清 降 钙 素 厉 
抑或 病毒 引起 的 肺炎 和 其 他 重症 
考核 方面 , 越 来 越 受 到 重视 。 很 多 
诊断 细菌 性 感染 上 具有 良好 的 特异 性 
PCT<0. 5ng/ml, 提示 为 非 细菌 
经 受到 良好 控制 。 























体 ( 肺 孢子 菌 、 分 枝 杆 





支气管 肺 活 检 









病 全 
日 某 某 种 特 异性 诊 








示 ， ,PC 和 升 高 在 
和 敏感 性 。 连 续 多 次 
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【治疗 】 

抗菌 治疗 是 决定 细菌 性 肺炎 颜 后 的 关键 。 
及 早 使 用 抗菌 药物 可 降低 病死 
本 资料 ,但 如 能 正确 运用 临 


正确 选择 和 
党 缺乏 病原 
药物 与 流行 













病 党 知识 ,多 数 经 验 性 治疗 可 取得 较 好 效果 。 同 时 ,应 根据 
药 动 学 / 药 效 学 所 .间隔 和 途径 。 


,设计 
4 


合理 的 给 药剂 旺 
在 对 老年 , 重 
抑制 ,人工 气 道 机 械 通气 、 先 
疗 失败 的 病例 ,引起 感染 的 病原 谱 复 杂 、 
验 性 治疗 的 同时 ,应 积极 开展 ; 
染 治 疗 后 48 一 72 小 








J 应 对 病情 和 诊断 进行 评价 。 
反应 首先 表现 为 体温 下 降 , 呼 吸 道 症状 亦 可 以 有 
改善 ,咳嗽 \ 痰 旺 减 少 和 痰 色 由 月 性 转 为 非 脓 性 , 气 忽 
肺 部 胸章 减少 或 消失 ,提示 选择 方案 正确 .维持 
闻 , 不 一 定 考虑 痰 类 险 在 结果 如 何 。 自 细胞 恢复 和 X 
线 病灶 吸收 一 般 出 现 较 迟 。 如 果 症 状 改善 显著 ， 名 断 外 
药 首 可 用 同类 ;或 抗 和 说 相近 ,或 病原 体 明确 j 
证 明敏 感 的 口服 制剂 ,执行 转换 治疗 (switeh +t a 
初始 治疗 48 一 72 小 时 后 症状 无 

显 化 着 . 视 为 治疗 无 效 ,可 能 
苹 残 病菌 或 细菌 硬 药 ,根据 痰 二 : 

菌 药物 。 资料 可 依 . 则 应 重新 审视 师 炎 的 可 能 病 
记 . 进 和 和- 纶 有 经 办 相 汉 疗 。 i en 
分 校 秆 敬 、 真 落 , 病 机 .应 重 训 
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无 匡 虎 

























第 七 章 肺 炎 


相应 检查 ,包括 对 通常 细菌 的 进一步 检测 ,必要 时 采用 侵袭 而 非 细菌 性 肺炎 中 约 25 关 一 50 站 为 病毒 性 肺炎 所 和 致 。 多 
性 检查 技术 。@ 出 现 并 发 症 如 脓 胸 、 迁 徙 性 病灶 ,或 存在 影 。 见于 儿童 ,成 人 相对 少见 。 近 年 来 由 于 免疫 抑制 药物 的 广 
响 疗 效 的 宿主 因素 如 免疫 损害 ,应 在 抗 感染 的 同时 .治疗 并 。” 泛 应 用 .以 及 艾滋 病 的 发 病人 数 逐 年 增多 .单纯 疱疹 病毒 、 
发 症 或 去 除 宿主 因素 。@ 非 感染 性 疾病 误诊 肺炎 ,应 详细 ”水痘 带 状 疱疹 病 每 .尤其 是 巨细 胞 病毒 (CMV) 引 起 的 成 ! 
采集 病史 资料 ,寻找 非 感 染 性 因素 。 人 严重 肺炎 有 所 增加 。 
轻 , 中 度 肺炎 总 疗程 可 于 症状 控制 如 体温 转 为 正常 后 
3~7 天 结束 ;病情 较 重 者 为 10~14 天 ;金黄 色 葡萄 球菌 肺 ”【 病 因 与 传播 途径 】 
炎 、 免 疫 抑制 中 者 肺炎 ,疗程 宜 适当 延长 ;吸入 性 肺炎 或 肺 可 引起 肺炎 的 病毒 很 多 .临床 常见 流行 性 感冒 病毒 、 副 
脓肿 ,总 疗程 须 数 周至 数 月 。 流感 病毒 . 腺 疾 素 呼吸道 合 胞 病毒 .CMV、 毒 
其 他 治疗 应 根据 病情 选用 ,如 吸 氧 ` 止 咳 化 疼 、 答 液 与 。 痘 带 状 沪 疹 病 每 等 。 亦 可 有 肠 道 病毒 如 柯 萨 奇 病毒. 埃 可 
抗 休克 等 。 合 并 肺 脓 有 各 或 脓 胸 时 需 局 部 引流 ,甚至 外 科 病毒 等 。 流 感 病毒 较 多 见 . 常 见于 年 幼 者 、 孕 妇 以 及 65 岁 










































治疗 。 以 上 的 老人 , 虽 好 发 于 原 有 心 . 肺 疾患 及 慢性 消耗 性 疾病 
者 .万 易 发 生 于 左 心房 压力 增高 如 二 尖 辩 狭窄 者 ,但 正常 人 





【预后 】 亦 可 发 生 ,为 病毒 直接 侵犯 肺 部 所 致 。 小 儿 感 染 中 腺 病毒 

老年 、 伴 严重 基础 疾病 、 免 疫 功 能 抑制 宿主 肺炎 预后 较 和 呼吸 道 侣 胞 病毒 占 重要 地 位 。 和 研究 表 明 呼 吸 道 合 胞 病毒 
差 。 抗菌 药物 广泛 应 用 后 ,肺炎 链球 菌 肺炎 病死 率 已 显著 ”所 致 肺炎 占 需 住院 婴 幼 儿 肺 炎 的 20 中 一 25 嗓 。 而 器 官 移 
下 降 , 但 耐 药 菌 如 广泛 耐 药 的 铜绿 假 单 胞 菌 和 不 动 杆菌 . 产 。” 植 患者 中 CMV 感染 发 生 率 亦 有 明显 升 高 趋势 。 近 二 十 年 
ESBL 其 或 磋 青 哈 烯 类 耐 药 的 肺炎 克 雷 伯 菌 、MRSA 引起 来 不 断 发 现 可 引起 肺炎 的 新 病毒 .1993 年 在 美国 西南 部 发 
的 细菌 性 肺炎 ,病死 。 增 强 体质 .避免 上 呼吸 道 感染 、 现 以 肺 间 质 浸润 . 非 心 源 性 昔 水 有 种 和 ARDS 为 主要 临床 表 
在 高 危 a 菌 (主要 为 肺炎 链球 菌 疫 苗 )、 戒 SO DS Sere ele 综 
烟 ` 尽 量 采 用 无 创 通气 而 少 用 人 工 气 道 等 ,是 预防 肺炎 的 重 (HPS) 病 死 率 达 50》 









































要 方法 。 
60%。 又 如 2002 年 底 开 始 于 
参考 文献 内 和 世界 一 些 国家 发 生 并 
， 中华 医学 会 呼吸 病 学 分 会. 社区 获得 性 肺炎 诊断 和 治疗 指 。 《SARS-CoV) 感 染 .可 导致 严重 急 
南 . 0 2006.29:651-655. 2012 be i a ARS-CoV 
2，Masterton RG, Gaooloway A, French G, et 由 Guidelines 的 新 型 冠状 病毒 引起 的 感染 病例 ,已 引起 世界 卫生 组 织 的 
for the management of hospital-acduired pneumonia in the UK: re- 高 度 重 视 。 其 他 尚 有 H7N9 等 息 型 流感 病毒 





Port of the working party on hospital-acquired pneumonla of the 


病毒 性 屿 炎 主 
British Society for Antimicrobial Chemotherapy. J Antimicrob Che- 二 


首 外 接 接 







沫 吸入 .或 通过 污染 的 食 具 或 玩 
沁 ,或 由 上 呈 pi 千 毗 感染 向 下 





mother,2008,62(1) :5-32， 蔓延 所 致 . 常 人 
iilbe valeitonin as a biomarker in respiratory 了 
3. Gilbert DN, Procalcitonin as a biomarker in re 时 有 AR 性 人 } 区 ， A 2 
tract infection. Clin Infect Dis,2011.52(S1) :S346-350 传 半 通过 尘埃 传染 。 病 焉 















4. Levy ML,Jeune IL, Woodhead MA. Primary care summary 


of the British Thoracie Socicty Guidelines for the management of 


a 本 坚 间 的 重 直 传播 
多 次 输血 .不 人 者 | 的 lk 
不 同感 ; 玉 的 湾 


i i iai 2 zndorsed by 
community acduired pneumonia in adults: 2009 update. Endorsed by 人 
rimary Carc 过 科 人 





the Royal College of General Practitioners and the PD 


Respiratory Society UK. Prim Care Respir J.2010,19(1) :21-27. 
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第 七 节 ”病毒 性 肺 秋 [yngy 
王 葆 青 病 莹 感 5 做 未 .2 瑟 
病毒 性 肺炎 (viral pi 各 种 不 同 种 关 病 和 3 切 能 损害 、 | 座 疡 、 Ae 
侵犯 肺 实质 而 造成 的 炎症 , 常 由 上 呼吸 道 病 志 感 毗 及 用 及 让 周 | 略 灾 
生发 展 引起 : 亦 可 由 eterna ep 和 得 间 盾 性 炎症 .肺泡 问 隐 有 有 单 核 细胞 和 淋 也 细胞 溉 润 直 i 

oi ee 血 症 进 导数 肺病 病 开 性 肺炎 ”” 泡 水 肿 、 透 明 晓 措 成 , 进 调 导致 呼吸 膜 增 硅 , 浆 获 是 离 增 大 

i 行 全 年 均 可 帽 泡 细 腹 和 在 只 细胞 汰 可 于 病毒 包 酒 体 ， 呼 吸 道 存 ie 后 
斑 麻疹 病 和 二 CMYV 引起 的 肺炎 . 甩 泡 上 腔 全 疝 可 秽 散 在 区 








外 液 增 如: 细 支 
:多 直 性 肺 必 多 为 细 支 气管 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


核 巨细 胞 。 肺 炎 病 灶 可 为 局 直 性 或 弥漫 
病变 吸收 后 可 遗 久 肺 纤维 化 。 





性 渗 出 ,甚至 实 变 。 


'【 临 床 表现 】 

| 各 种 病毒 感染 起 始 症状 各 异 。 临 床 症状 通常 较 轻 , 病 

| 程 多 在 2 周 左右 。 绝 大 部 分 患者 先 有 咽 痛 、 负 塞 . 流 涕 .发 
热 . 头 痛 等 上 呼吸 道 感染 症状 ;少数 如 SARS 可 急性 起 病 ， 
进展 迅速 。 病 变 进一步 发 展 成 肺炎 时 ,咳嗽 多 呈 阵 发 性 干 
咳 , 可 伴 气急 胸痛、 持续 高 热 。 婴 幼儿 以 及 存在 免疫 缺损 
患者 病情 多 较 严 重 . 有 持续 高 热 . 剧 烈 咳嗽 . 血 疼 , 心 层 、 气 
促 、 神 志 异 常 等 .可 伴 休 克 、 心 力 衰竭 、 氮 质 血 症 。 严 重 者 常 
会 发 生 呼 吸 窒 迫 。 流 感 病毒 肺炎 常 在 急性 流感 症状 尚未 消 
散 时 , 即 出 现 咳嗽 .少量 白 符 类 胸闷、 气急 等 症状 。 腺 病毒 
肺炎 约 半数 以 上 病例 尚 有 呕吐 、 腹 胀 . 腹 泻 等 消化 道 症 状 ， 
一 般 认 为 可 能 与 腺 病毒 在 肠 道内 繁殖 有 关 。 呼 吸 道 合 胞 病 
毒 肺炎 绝 大 部 分 发 生 于 2 岁 以 下 儿童 . 约 2/3 的 病例 有 一 过 

高 热 , 阵 发 性 连声 剧 咳 、 呼 吸 螨 浆 症 状 明显 ;皮肤 偶 见 红 

,及 部 可 闻 及 较 多 湿 嘿 音 和 暑 鸣 音 , 亦 可 出 现 肺 实 变 

水 冶 、 麻 疹 性 肺炎 常 先 有 特征 性 皮疹 。 口 腔 茜 膜 



























体征 。 
pe pecan eet 和 
并 发 麻疹 病毒 肺炎 时 呼 * 


肺 部 可 闻 及 干 湿 吵 音 。 
成 年 人 。 典 型 皮 交 于 驱 干 .四 a eve 快 。 
肺炎 症状 多 发 生 于 出 疹 后 2 一 6 天 , 亦 可 出 现 于 出 疹 前 或 出 

疹 后 10 天 。 
除 某 些 病毒 感染 时 有 特征 性 皮疹 出 现 外 ,多 数 体征 常 
分 患者 可 于 下 肺 部 闻 及 小 水 泡 音 


















并 不 明显 .部 或 干 哪 音 。 
重症 者 可 有 呼吸 频率 加 快 ,发 绀 ` 肺 部 干 湿 哆 音 、, 心 动 过 速 





着 可见 三 回 征 和 瞄 动 , 肺 部 可 闻 及 较为 广泛 
嚼 将 及 哮 鸣 音 , 并 可 出 现 ARDS ,心力 误 网 和 急性 肾 


















查 外 周 血 自 细胞 计数 一 般 正 常 , 也 可 稍 高 或 
。 继 时 FF 细胞 总 数 和 中 性 粒 细胞 比例 均 增 
多 。 和 了 血沉.C 反 员 常 。 重 症 者 常 有 淋巴 细胞 减少 。 
痰 涂 片 所 多 的 所 细胞 以 单 核 细胞 为 主 。 痰 培养 常 无 敏 病 菌 












叶 改 在 斑 


性 润 . 亦 7 bed , 件 局 限 性 肺 不 






或 肺 乞 肿 。 但 夫 叶 实 变 及 胸腔 积 液 者 均 不 多 见 。 病 灶 多 
见于 两 肺 的 中 下 223 肺 野 。 不 同 病 毒 引起 的 肺炎 X 线 表 





现 有 所 不 同 。 呈 吸 首 全 
纹理 详 粗 ,在 支 气 和 
气 及 明显 : 腺 病 查 肺炎 用 
可 避 合 成 片 状 浸润 灶 . 严 we 和 
ARIS 表现 相仿 ，CMY 于 炎 的 胸部 影 


胞 病 荔 肺炎 和 常 有 肺 站 阴影 扩大 . 叶 
隐 2 由 影 ， i ; 大 病变 . 肺 









学 表现 常 为 防 肺 


1 六 这 





不 对 称 的 毛 玻璃 影 , 气 腔 病 变 和 细小 的 小 叶 中 心 结 节 , 双 侧 
支气管 血管 周围 肺 间 质 和 肺泡 浸润 性 表现 主要 器 及 肺 下 
叶 , 极 少 呈 局 限 性 实质 性 浸润 。 





临床 有 急性 呼吸 系统 感染 的 症状 ,外 周 血 白细胞 正常 ， 
i 影像 学 上 有 弥漫 性 间 质 性 改变 或 散在 渗 出 性 病灶 , 结 
特征 性 皮疹 .有 某 些 环境 危险 暴露 因素 .处 于 病毒 感染 流 
行 区 等 ,并 排除 细菌 性 或 其 他 病原 体感 染 的 可 能 ,可 考虑 病 
毒性 肺炎 的 诊断 。 由 于 各 型 肺炎 问 缺 乏 明显 的 特异 性 ,最 
后 确诊 往往 需要 借助 病原 学 方面 的 检查 ,包括 病毒 分 离 \ 血 
清 学 检测 以 及 病毒 和 病毒 抗原 .DNA 的 检测 等 。 
痰 中 细胞 核 内 的 包涵 体 可 提示 病毒 感染 ,但 并 非 一 


















来 自 肺 部 , 需 发 病 早 期 进一步 收集 肺 活 检 标本 或 下 呼吸 道 
分 泌 物 尤其 是 下 呼吸 道 的 防 污染 标本 行 培养 分 离 病毒, 催 
咽 拭 子 的 病毒 分 离 亦 有 -一定 诊断 价值 。 亦 有 用 免疫 荧光 和 和 
酶 联 免 疫 吸 附 试验 测定 下 呼吸 道 分 泌 物 : en 阳性 
率 可 达 85%~90%。 快 速 培养 将 传统 细胞 培养 与 奖 光 标 


记 单 克隆 抗体 检测 CMV 即刻 早期 抗原 w\8B 蛋 让 相 结 合 ， 

可 提高 细胞 培养 的 敏感 性 ,并 大 大 缩短 检查 时 间 。 
血清 学 方法 可 检测 病毒 特异 性 IgG、IgM 以 协助 诊断 

IgG 检查 常 震 抽 取 急 性 期 和 恢复 期 双 份 血 消 ,早期 诊断 价 











值 不 大 ,多 用 于 调查 。 而 急性 期 特异 性 IgM 检测 
可 用 于 早期 诊断 。 如 采用 急性 期 单 份 血清 检测 呼吸 道 合 胞 
病毒 . 副 流感 病毒 特异 性 IgM, 敏 感性 、 特 异性 均 较 高 ， 虎 








咽 分 泌 物 中 特异 性 IgA 检测 亦 有 早期 诊断 价值 ,但 早期 特 
异性 leM 升 高 不 宜 作 为 婴 幼儿 呼吸 道 合 胞 病毒 感染 的 诊 
断 依据 。 

病毒 抗原 和 核酸 的 检测 已 广泛 应 用 于 病原 体 的 确定 。 
锚 啊 拭 子 下 呼吸 道 标 本 如 经 纤 支 镜 肺 活检 标本 ,支气管 
肺泡 灌 洗 液 等 可 用 来 检测 其 中 的 CMV 包涵 体 、 抗 原 、 
DNA,mRNA, 特 异性 高 。 通 过 免疫 荧光 染色 技术 检测 外 
周 血 中 性 粒 细 胞 中 的 晚期 抗原 结构 pp65 有 较 高 的 特异 性 
及 敏感 性 ,定量 分 析 2 尖 10 个 外 周 血 白 细胞 中 的 GY 阳 
性 细胞 数 水 平 , 可 预 测 CMV 肺炎 的 发 生 及 预后 ， 指导 治 
疗 ,但 预测 复发 效果 不 佳 。PCR 尤其 是 定量 PCR 技术 及 
分 子 杂 交 技术 可 用 于 CMV 的 DNA 检测 。 We 
交 、 反 转录 PCR、 核 酸 序列 扩 增 方 法 
少 , 特 异性 及 敏感 
为 是 CMV 活动 
3 
良好 前 景 。 































染 , 在 EM es 期 诊 人 断 广 eee: 





治疗 】 

目前 对 多 数 病毒 尚 缺 少 特异 性 治疗 。 利 巴 韦 林 体 外 研 
完 虽 有 广 谱 抗 病毒 作用 ,但 临床 疗效 缺少 充分 评价 . 仅 可 能 
对 吁 吸 道 合 胞 病 有 效 ,可 中 服 或 静脉 给 药 , 针 对 呼吸 

















道 合 胞 病毒 肺炎 尚 提倡 经 气 道 委 化 吸 人 ,配合 应 用 特异 性 
免疫 球 蛋 白 ,呼吸道 侣 胞 病毒 单 抗 ( 帕 利 珠 单 抗 ,palivizum- 
ab) \ 气 道 湿 化 和 痰 液 引流 等 可 有 较 好 效果 。 毒 副作用 主要 
为 骨 艇 抑制 。 阿 昔 洛 韦 可 用 于 治疗 水 痘 - 带 状 疱疹 肺炎 ,用 
量 一般 为 10~12mg/kg, 静 脉 滴 注 ,每 8 小 时 1 次 , 共 7 天 ， 
疗效 虽 未 完全 肯定 .但 人 院 36 小 时 内 开始 用 药 , 可 能 是 最 
佳 治疗 。 更 音 洛 韦 对 CMV 肺炎 按 不 同 宿 主推 荐 治疗 为 : 
@ 艾 滋 病 患者 :更 普 洛 韦 5mg/kg, 药 脉 滴 注 ,每 天 2 次 ,用 
药 2 一 3 周 ;@ 骨 艇 移植 :更 昔 洛 韦 7.5 一 10mg/(kg，d) ,更 
脉 滴 注 ,用 药 20 天 (或 加 让 5mg/kg,3 一 5 次 / 周 , 共 
8 一 20 次 ) 联 合 静 脉 用 丙种 球 蛋 白 500mg/kg, 隔 天 1 次 , 共 
10 次 ,或 400mg/(kg* d)d1l,d4,d8 和 200mg/kg dl4;@ 实 
体 器 官 移植 :更 昔 洛 韦 7.5~10mg/(kg* d) :静脉 滴 注 ， 
10~20 天 ,随后 应 用 维持 量 。 阿 糖 腺 音 能 抑制 病毒 DNA 
合成 。 常 用 疹 病 毒 肺炎 的 治疗 。 金 刚 烷 胶 、 金 刚 乙 胺 
对 甲 型 流感 病毒 和 人 禽 流感 有 效 ,48 小 时 内 尽早 用 药 较 
好 ,但 对 流感 病毒 肺炎 的 疗效 尚未 有 定论 。 另 外 ,早期 使 用 
奥 司 他 圳 能 降低 H5N1 人 禽 流 感 的 病死 率 , 而 且 WHO 认 
为 在 病程 后 期 进行 治疗 也 应 该 使 用 奥 司 他 韦 。 除 抗 病毒 药 
物 外 ,现代 免疫 治疗 对 病毒 性 肺炎 亦 有 一 定 的 疗效 ,干扰 
来 、 聚 册 胞 (Poly I: 0)、 白 细胞 介 素 -2、 特 异性 抗 病毒 免疫 
核 糙 核 酸 、 免 疫 球 蛋白 甚至 特异 性 免疫 球 蛋白 等 均 可 应 用 
于 临床 病毒 性 肺炎 的 治疗 。 

治疗 外 ,治疗 尚 应 注意 辅助 治疗 和 对 
气 道 湿 化 和 痰 液 引流 ,保持 呼吸 道 通 畅 , 低 
氧 血 症 时 氧 疗 ,积极 纠正 心 . 肺 功能 衰竭, 必要 时 机 械 通 气 
肺炎 不 宜 应 用 抗生素 预防 继 发 






























































t 生 素 多 有 应 用 。 对 明确 继 发 细菌 \ 真 
菌 感染 者 ,应 及 时 选用 敏感 抗菌 药物 。 


【预防 】 
主要 为 提高 机 体 抵抗 力 , 注 意 个 人 和 公共 卫生 减少 咀 
入 和 接触 病 诲 机 会 。 对 献血 和 器 官 移植 供 体 加 强 从 测 可 减 
少 病毒 输入 机 会 ,并 为 移植 受 者 预防 性 使 用 抗 病毒 药物 提 
供 依据 。 
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第 七 章 肺 炎 


第 八 节 ”肺炎 支原体 肺炎 
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李 华 茵 ee 


肺炎 支原体 肺炎 (mycoplasma pneumoniae pneumonia) 是 ， : 
肺炎 支原体 (mycoplasma pneumonia.MP) 引 起 的 呼吸 道 和 : 
肺 部 的 急性 炎症 病变 ,过 去 因 病 因 不 明 称 为 “ 原 发 性 非典 型 
性 肺炎 ”, 也 称 为 Eaton 因子 肺炎 冷凝 集 素 肺 炎 ; 1964 年 
正式 命名 为 肺炎 支原体 肺炎 。MP 是 引起 人 类 社区 获得 性 
肺炎 (community acquired pneumonia, CAP) 的 重要 病原 
体 , 约 占 所 有 CAP 病原 体 的 5 外 一 30 引 ,也 可 引起 上 呼吸 
道 感染 .咽炎 利 支气管 炎 。 


【病原 体 】 

支原体 是 介 于 细菌 和 病毒 之 间 的 一 组 原核 细胞 型 微 生 
物 , 是 迄今 发 现 的 能 独立 生活 的 最 小 微生物 .广泛 分 布 于 自 
然 界 ,日 前 已 分 离 出 150 余 种 .大 多 是 正常 菌 群 。 人 体 分 离 
到 16 种 .明确 致 病 的 有 5 种 ,MP 是 其 中 之 一 。MP 形态 呈 
短 细 丝 状 ,2 一 5am 长 ,能 在 有 氧 和 无 氧 的 环境 生长 。 从 临 
床 分 离 的 MP 生长 很 慢 , 需 2 一 3 周 才 长 成 可 见 的 菌落 , 平 
凯 上 菌落 呈 章 莓 状 .反复 传代 后 呈 荷 包 疏 状 菌落 ,直径 10 一 
100pm, 需 放大 40 一 100 倍 才能 看 到 ,菌落 能 吸附 豚鼠 红 细 
胞 ,产生 溶血 素 , 溶 解 哺乳 动物 的 红细胞 。MP 无 细胞 壁 ， 
代 之 以 3 层 结构 的 细胞 膜 ,其 成 分 为 蛋白 和 脂 类 ,MP 的 抗 
原 物质 来 源 于 此 膜 ,包括 糖 脂 抗原 和 和 蛋白质 抗 诛 . 糖 脂 抗原 
是 MP 的 主要 抗原 成 分 ,与 许多 细菌 ,支原体 和 宿主 有 交叉 
反应 ,是 引起 自身 免疫 损伤 的 主要 物质 。 


【流行 病 学 】 
MP 由 呼吸 道 飞 淋 或 气 溶胶 传播 ,多 为 散发 病例 , 约 
3 一 6 年 发 生 一 次 地 区 性 流行 ,容易 在 党校. 幼儿园 及 军队 
等 人 员 比较 密集 的 环境 中 集中 发 病 , 主 要 见于 儿童 和 青 少 
年 :发 病 率 最 高 的 是 5 一 20 岁 人 群 .但 各 个 年 龄 段 均 可 发 
病 , 并 可 能 导致 特别 严重 的 新 生 儿 。 基 于 
了 七 染 发 病 率 很 高 , 据 估计 国 每 
左右 , 约 每 年 有 200 万 的 病例 ,而 呼吸 道 感 











































































出 10 一 20 倍 。 欧 洲 的 一 些 国 家 也 出 现 支 原 
体 肺 炎 发 病 率 明显 上 升 ,而 我 国 尚 无 大 规模 的 流行 病 学 


调查 。 


【发 病 机 制 】 


人 类 MP 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 是 微生物 侵入 后 的 


| 又 


直接 组 织 反 应 和 (或 ) 自 身 免疫 介 导 让 
的 MP 模型 中 ,发现 MP 能 迅 
向 下 呼吸 道 扩 散 或 传播 给 其 他 7 












SA 


物 肺 组 织 分 离 .- 肺 组 织 损 伤 包括 


道上 皮 增 生 和 


MP 很 容易 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 








症 、 血 管 周 围 炎症 浸润 和 管 腔 阻 塞 。MP 在 发 病 前 

直至 病 愈 数 周 皆 可 在 呼吸 道 分 泌 物 中 发 现 。 它 

有 抱 蜡 [有 刘 

皮 细 胞 表面 .抑制 纤毛 活动 和 破坏 上 皮 细胞 .同时 产生 过 

化 氨 进 一 步 引起 局 部 纽 织 损伤 。 其 致 病 性 存在 复杂 的 免疫 

1 机 制 ,. 岂 于 MP 肺炎 死亡 者 的 肺 内 很 少 有 MP 或 抗原 的 证 
据 . 其 致 病 性 可 能 与 患者 对 病原 体 或 其 代谢 产物 的 过 敏 反 
应 有 关 。 多 达 25 兴 的 MP 感染 患者 在 的 各 个 时 期 存 
在 肺 外 并 发 症 , 目 前 认为 机 制 中 免疫 因素 起 主要 作用 .MP 
抗原 与 人 体 心 、 肺 、 肝 、 脑 、 悄 、 平 滑 肌 组 织 , 存 在 部 分 共同 抗 
原 , 感 染 后 可 产生 自身 抗体 .并 形成 免疫 复合 物 , 引 起 交叉 
免疫 反应 :导致 呼吸 道 以 外 其 他 部 器 官 病变 ,出 现 相 应 症 
状 。MP 感染 后 引起 体液 免疫 ,大 多 数 成 年 人 盾 清 中 都 已 
存在 抗体 . 虽 较 少 发 病 ,但 仍 可 重复 感染 产生 肺炎 ,说 明 抗 
体 存 在 并 无 完全 保护 作用 。 























【病理 】 


炎 和 间 质 站 
润 , 细 有 


要 病变 为 急性 气管 支气管 炎 、 细 支气管 炎 、 支 气管 肺 
支气管 条 膜 充血 ,水肿 ,有 中 胞 浸 


出 液 . 并 可 发 生 

























灶 性 | 了 喇 中 有 中 性 粒 
细胞 利 纤维 熏 白 渗 出 和 少 芋 渗 
液 。 除 支 i; 膜 层 破坏 外 .出 现 淋 巴 细胞 及 当 
细胞 泡 壁 因此 增 厚 。 支 气管 腔 内 








有 中 性 粒 细胞 、. 巨 鸣 细胞 、 
者 疝 可 见 弥漫 性 肺泡 坏死 
及 活检 浊 
化 性 | 


维 伪 白 束 和 上 皮 细 胞 碎片 . 重 
期 可 在 问 / 化 - 开 胸 
表明 MP 感染 还 可 引起 闭塞 性 细 支 气管 炎 伴 机 














【临床 表现 】 


MP 肺炎 表现 为 无 症 i 






上 插 吸 道 感染 气管 支 气 

和 肺炎 . 约 3% 一 10% 的 感 洪 人 构 发 展 为 肺炎 。 大 多 
数 表 现 为 上 呼吸 道 或 气管 文 的 症状 .病程 大 部 分 呈 
亚 急 性 ,渐进 性 ,可 持续 1 个 月 以 上 上 上。MP 肺炎 是 经 典 
典型 肺炎 :起初 有 数 天 到 一 周 的 无 症状 期 .继而 乏力 、 
喘 病 、 肌 轩 到 痢 . 咳 喇 明显 .为 发 作 性 二 咳 , 侈 间 为 重 . 也 可 
- 般 为 中 等 度 发 热 .: 也 可 不 出 现 发 热 ， 可 伴 有 
j 患 者 的 主诉 不 




























成 比例 ， 四 [ 纶 体征 有 明 部 各 此 上 民 绑 肋 大 es 人 
数 闻 全 X 线 可 无 明显 异 






象 学 表现 明显 是 MP 沛 炎 的 






重 归 1 表现 变化 很 大 .从 微小 病变 鱼 
a 能 最 常见 的 发 现 是 支气管 周 半 肺炎 .表现 为 





力 增 厌 及 尘 御 时 它 虱 结 关 :局 限 王 下 时 的 片 状 实 
可 伴 有 间 质 改变 .也 可 时 多 时 段 分 布 “其 他 尚 有 
嫩 生 状 浸 润 和 肺 门 漆 巴结 肿 大 .2 0 的 









患者 可 出 现 少量 胸腔 积 液 。 

MP 肺炎 相关 的 死亡 较 少 见 . meta 分 析 表 明 MP 肺炎 
病死 率 在 1.4%6 ,而 通常 CAP 的 病死 率 为 10%, 尽 管 MP 
肺炎 的 临床 过 程 相对 较 轻 , 但 各 种 肺炎 的 并 发 症 如 肺 脓肿 、 
气胸 、. 肺 气 变 肿 、 支 气管 扩张 .闭塞 性 细 支 气管 炎 和 ARDS 
都 可 以 出 现 ,重症 患者 可 出 现 呼吸 衰竭 和 弥散 性 血管 内 雍 
血 (DIC) 。 

肺 外 症状 相对 多 见 ,表现 为 斑 丘 疹 、 结 节 性 红斑 、 多 形 
性 红斑 .水 疱疹 和 中 毒性 表皮 坏死 溶解 症 ,其 中 以 斑 丘 疹 和 
水 疱疹 最 为 多 见 。 中 枢 神经 系统 表现 也 有 不 少 报道 ,包括 
无 菌 性 脑膜 炎 .脑膜 脑 炎 、 共 济 失调 ,横断 性 消 艇 炎 或 吉 兰 - 
巴 震 (Guillain-Barr@) 综 合 征 。33% 一 76% 的 MP 肺炎 患者 
IgM 自身 抗体 在 40C 能 凝集 人 红细胞 ,导致 贫血 ,严重 溶 
血 发 生 在 高 滴 度 冷凝 集 抗体 的 患者 ,老年 人 多 见 
血 凝 相关 的 并 发 症 尚 有 阵 发 性 冷 性 血红 蛋白 尿 、 亿 六 
周 坏 疤 、 血 小 板 减 少 .DIC 和 肾 衰 竟 。 心 脏 累及 相对 少见 ， 
主要 是 心包 炎 和 心肌 炎 。 其 他 尚 可 出 现 多 关节 炎 ' 以 关节 
痛 为 常见 症状 。 


【诊断 】 
由 于 CAP 病 】 
原 体 的 























永 学 检测 技术 的 难度 加 上 认证 为 感染 病 
困难 ,MP 肺炎 的 诊断 并 无 金 标准 可 言 。 中 华 
吸 病 学 分 会 在 2006 年 发 布 的 《社区 获得 性 肺炎 诊 
断 和 治疗 指南 》, 对 CAP 有 关 MP 的 诊断 做 了 相关 规定 。 

(一 ) 临床 诊断 ” 同 CAP 诊断 。 

流行 期 间 据 临床 和 X 线 表现 可 作出 临床 诊断 。 散 发 
性 病例 临床 表现 亦 可 提示 诊断 。 虽 然 MP 临床 表现 并 无 太 
多 特征 ,但 传统 观点 认为 下 列表 现 仍 有 重要 参考 意义 , 包 
括 :中 青少年 好 发 ,症状 相对 较 轻 ,干咳 为 主 ,胸部 体征 其 
少 , 而 六 线 病变 较 重 , 且 多 变化 , 呈 毛 玻璃 状 ;@ 肺 外 表现 
相对 较 多 ;@ 外 周 白细胞 不 高 。 

(二 ) 病原 学 诊断 

1 呼吸 道 标本 的 培养 ”MP 可 从 咽 拭 子 、 痰 气管 吸引 
物 ,支气管 镜 标本 和 肺 组 织 中 分 离 ,但 由 于 其 培养 条 件 要 求 
较 商 ,标本 需 迅 速 送 检 。 不 明显 , 需 在 显 微 名 
察 ,鉴定 需 用 生长 所 验 过 程 缓慢 .需要 
有 结果 .无 早期 诊断 价值 ,难为 临床 医生 所 用 ,国内 实验 人 
也 少 有 开展 。 

2 血清 学 试验 ”血清 学 试验 是 目前 诊断 MP 的 主要 


于 段 。 冷凝 集 试验 是 最 时 用 来 诊断 MP 感染 的 方 ; 

























效 价 
二 1 : 64) ,其 他 呼吸 道 感 染 如 太 各 病毒 ` 巨 细胞 病毒 、 
是 炎 克 二 伯 菌 感染 ,以 及 其 他 疾病 包括 心血 管 








狼 ` 热 带 病 也 可 出 现 阳 性 结果 。 冷 沽 集 试 验 卫 性 只 能 作为 








诊断 MP 感染 的 参考 ， 特 异性 较 高 的 抗体 可 还 过 补体 
试验 (CE 入 间接 血 凝 试验 CIHA) . 酶 免疫 试验 (EIA) 等 测 
定 . 伺 CF 和 IHA 检测 的 支原体 抗原 为 糖 脂 成 分 .与 生 秆 








道 支 原 体 和 嗜 肺 军团 获 有 交叉 反应 :CEF 试验 是 检测 MP 血 
清 特异 性 抗体 的 传统 方法 .但 无 法 区 分 IgG 和 IgM. 滴 度 受 
gG 的 影响 较 大 , 升 高 时 间 偏 晚 :高 滴 度 抗体 持续 时 间 较 
长 ,恢复 期 效 价 4 倍增 加 有 诊断 意义 .但 仅 能 作 回 顾 性 诊 
断 。 单 份 血清 标本 的 快速 诊断 ,主要 用 ELA 测定 急性 期 IgM 
抗体 ,特异 性 较 高 ,但 由 于 MP IgM 抗体 在 起 始 症状 后 7 天 























才 出 现 ,高 峰 在 4~6 周 ,持续 2 一 12 介 月 ， 其 临床 意义 受到 
限制 ,一 般 认 为 gM 抗体 (ELISA 法 ) 滴 度 宇 1 : 16 是 可 能 的 


诊断 。 此 外 ,可 检测 MP IgA 抗体 ,其 出 现 较 IgM 稍 晚 ,但 持 
续 时 间 长 ,特异 性 强 ,可 能 为 成 为 诊断 儿童 和 成 人 近期 MP 
感染 指标 ,但 在 儿童 中 的 检测 未 发 现 明 显 的 优势 。 检 测 MP 
IgG 可 供 回顾 性 诊断 ,其 在 起 病 1 个 月 左右 高 峰 ,可 持续 6 
个 月 ,是 病原 学 追踪 的 较 好 手段 ,但 无 早期 诊断 价值 。 

3. 分 子 生物 学 方法 “由 于 培养 法 的 困难 和 血清 学 方 
法 的 滞后 , 需 寻 找 更 快速 和 特异 的 方法 ,应 用 最 多 的 是 
PCR 和 直接 抗原 检测 。PCR 技术 具有 高 度 特异 性 和 一 定 
敏感 性 ,MP 感染 1 一 2 天 即 可 呈 阳 性 .使 MP 感染 的 早期 
诊断 和 针对 MP 感染 的 抗生素 的 正确 选择 成 为 可 能 。 但 
PCR 检测 的 结果 相差 较 大 .缺乏 统一 的 操作 规程 和 判断 标 
准 ， 有 屿 兴 周全 如 管理 局 (FEDA) 尚 没有 荐 的 商用 试 
剂 盒 。 用 的 MP 单 克隆 抗体 直接 检测 呼吸 
en 养 物 , 和 ,也 是 一 种 快速 的 检测 方法 ,但 迄今 尚 无 清 
意 的 结果 
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4 诊断 标准 
体 滴 度 呈 4 倍增 高 


确 





炎 


定 :呼吸 道 标本 培养 到 MP 或 血清 抗 
有 意义 :微量 免疫 荧光 (MIF) 血 清 MP 





lgM 抗体 滴 度 增高 宇 1 : 32。 痰 、 盘 和 咽 拭 子 培养 可 
MP, 但 需 时 约 3 周 , 且 不 敏感 .阴性 甚至 需 到 9 周 才能 报 








- 故 MP 的 诊断 一 般 是 基于 血清 学 的 IgG 抗体 (补体 结 ， 
合 实验 .多 疫 菊 光 、 红细胞 冷凝 集 ) 急 性 期 和 恢复 期 4 
信 增 高 有 确诊 意义 。 由 于 抗 体 升 高 可 持续 一 年 .因此 单 份 


抗体 的 升 高 是 没有 意义 的 。 


支原体 是 胞 内 菌 .缺乏 细 
素 耐 药 ,包括 B 内 酰胺 类 和 糖 肽 类 。 对 作 上 
的 大 环 内 酯 类 、 核 糖 体 30s 的 四 环 素 类 和 干 | DNA 合 
唑 诺 病 类 敏感 。 大 环 内 栈 类 中 以 阿 奇 夫 之 科 
































上 陆续 报道 ,多 来 源 于 日 本 .与 
国内 也 有 研究 发 现 MP 对 红 客 
elt ee 四 环 

环 素 ; 氟 唆 诺 酿 类 推荐 新 所 
RE 其 中 四 环 素 
荐 使 用 。 疗 程 一 般 为 7 一 14 天 .部 分 难 治 性 病例 的 
延长 至 3 周 左右 ,但 不 宜 将 肺 部 阴影 完全 吸收 作为 停 
菌 药物 的 指 征 。 具 体 的 药物 和 剂 世 如 表 17-7-8。 


可 23SrR、 


































表 17-7-8 MP 肺炎 的 抗菌 药物 治疗 
六 











包 辟 ,对 作用 于 细胞 壁 的 抗 生 
于 核糖 体 50s 
合成 的 





较 好 ,但 自 2001 年 首次 报道 大 环 内 酯 类 丽 药 MP P 后 . 记 界 









而 类 儿 间 不 扒 











抗菌 药物 剂 量 疗程 
红 短 过 成 人 1~2g/d[ 儿 童 40mg/ (kg。 中))]j. 分 4 次 ta 一 到 天 
克拉 和 霉 素 成 人 250~500mgyd[ 儿 童 15mg/(kg d)], 分 2 次 10 天 
阿 奇 每 索 成 人 250mg bid,dl , 继 250mg qd'd2 一 d5 5 天 
儿童 5mgykg bid,dl, 继 5mg kg qd,d2 一 d5 5 天 
多 西 环 素 200mgid. 分 4 次 10 一 14 天 
500mg/d 7 一 14 天 
7 一 14 夫 





100mgy/d 
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肺炎 衣 上 撒 Mery pneumoniae. CP) 
吸 道 和 肺 部 感染 。 早 在 1965 年 于 中 国 台 湾 小 六 
中 发 现 衣 革 
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中 订 被 发 现 .时 定名 为 器 
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至 生 眼红 脐 
-天国 曲 趴 
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热 食 原 体 TWAR TW 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


株 , 后 经 深入 研究 该 衣原体 为 一 新 种 ,并 命名 为 CP。 人 类 
是 CP 的 唯一 宿主 ,无 症状 携带 状态 和 长 期 的 微生物 排 记 
有 助 于 其 传播 。CP 在 社区 获得 性 肺炎 病原 中 占 很 重要 的 
地 位 ,估计 CP 引起 的 肺炎 占 住院 肺炎 的 10%, 有 报道 甚至 
高 达 43%。 除 CP 外 ,一 般 认为 赚 堪 热 衣原体 (chlamydia 
psittaci) 和 沙眼 衣原体 也 可 以 引起 肺炎 ,但 回顾 性 的 血清 学 
分 析 认 为 ,既往 认为 的 鹦 吏 热 衣原体 肺炎 证 据 并 不 充分 ,可 
能 是 肺炎 衣原体 肺炎 (chlamydia pneumoniae pneumonia) 。 











病原 体 与 流行 病 学 】 

衣原体 目前 包括 一 个 科 一 个 属 ,其 下 包括 沙眼 衣原体 、 
周 况 热 衣 原 体 和 CP 三 个 种 。CP 与 婴 纱 热 和 沙眼 衣原体 
有 相同 的 属 特异 性 抗原 ,而 其 他 特异 性 抗原 血清 学 特征 却 
不 同 。 通 过 DNA 杂交 实验 和 限制 性 核酸 内 切 酶 分 析 , 确 
认 CP 为 不 同 于 沙眼 衣原体 的 第 三 种 衣原体 。 衣 原 体 是 原 
核 生物 ,在 形态 和 结构 上 与 含 3 层 外 膜 的 革 兰 阴性 菌 很 相 
似 。 衣 原 体 外 膜 含 脂 多 糖 和 一 些 与 大 肠 埃 希 菌 功能 和 结构 
类 似 的 膜 蛋白 。 但 衣原体 缺乏 大 部 分 原核 生物 所 具有 的 肽 
聚 糖 ,而 代 之 以 广泛 二 硫 键 ,使 外 膜 蛋 白 与 其 内 部 的 半 胱 氨 
酸 残 基 交 互 连 接 。CP 是 介 于 病毒 与 细菌 之 间 的 一 种 专 性 
细胞 内 寄生 菌 ,在 宿主 细胞 内 生长 .繁殖 和 形成 包涵 体 。 其 
在 生长 过 程 中 具有 复杂 的 两 相生 活 周 期 , 胞 外 为 体积 较 小 有 
传染 性 无 代谢 活性 的 原生 体 (elementary body, EB), 胞 内 为 
较 大 体积 无 传染 性 但 有 代谢 活性 的 网 状 体 (reticulate body， 
RB)。EB 生活 在 细胞 外 ,具有 高 度 传染 性 。EB 通 过 吸附 在 
敏感 细胞 表面 ,利用 替 噬 作用 进入 胞 内 ,成 为 RB, RB 体积 较 
大 ,代谢 活跃 ,利用 细胞 的 能 量 以 二 分 效 方 式 繁殖 。RB 和 成 
涡 的 子 代 EB 形成 镜 下 可 见 的 各 种 形态 的 包涵 体 。RB 大 量 
繁殖 后 引起 细胞 裂解 死亡 ,释放 EB, 完 成 生活 环 。 

CP 常 在 儿童 和 成 人 中 产生 上 呼吸 道 和 下 呼吸 道 感染 ， 
且 为 衣原体 中 最 容易 引起 肺炎 的 一 种 病原 体 。 现 仅 知人 是 
该 衣原体 宿主 ,尚未 发 现 动物 作为 CP 的 宿主 。 感 染 方式 
可 能 为 人 与 人 之 间 通 过 呼吸 道 传播 。 美 国 及 其 他 发 达 国 

过 80%% 成 人 血清 衣原体 抗体 阳性 ,多 数 为 亚 临 床 型 ， 
的 10% 左 右 ,肺炎 

合并 感染 并 不 少见 。5 岁 以 下 儿童 极 

上 儿童 及 青年 易 被 感染 ,尤其 是 人 群 聚集 
中 易 流行 。 流 行 期 间 易 感人 群 中 约 
。 据 国内 外 研究 提示 ,CP 感染 可 能 与 慢性 阻 
纪 管 喀 螨 发 作 以 及 冠 心病 、 动 脉 嘲 
样 硬化 、 中 杠 神 经 系统 疾病 的 发 病 有 关 。 
































〖 发 病 机 制 】 

人 类 是 (了 了 唯一 的 贮存 宿主 ,发病 机 制 至 今 还 未 完全 
有 认为 CP 与 人 类 呼吸 道上 皮 细 胞 接触 后 ,导致 呼 

it 纤毛 运 动 功能 老 失 ,使 得 呼吸 道 其 他 病原 体 穿 透 

能 万 增加 .这 也 是 CP 肺 炎 患 者 合并 其 他 病原 体感 染 儿 率 





前 明 








L736 


和 国 拓 ， 









过 CP 可 以 对 再 发 感染 引起 的 严重 临床 症状 
相 比 , 原 发 性 CP 感染 具有 
要 住院 治疗 的 病 例 玩 多 以 





重 基 础 疾病 的 患者 。 

CP 在 社区 获得 性 肺炎 中 ,常常 为 与 其 他 病原 体 同时 存 
在 的 混合 感染 。CP 发 生 多 种 病原 体感 染 的 病理 生理 现象 
可 能 与 CP 造成 人 类 支气管 上 皮 细 胞 的 纤毛 运动 障 但 有 
关 。 唾 吸 道 纤 毛 运动 功能 障碍 为 其 他 感染 因子 在 下 呼吸 道 
的 侵入 提供 了 有 利 的 条 件 , 但 目前 尚 无 法 解释 这 些 患 者 的 
临床 症状 是 由 于 一 种 病原 体 促进 另 一 种 病原 体 的 渗透 引 
起 ,还 是 两 种 病原 体 均 是 CAP 的 真正 病因 。 











【临床 表现 】 

CP 肺炎 症状 可 轻 可 重 ,与 其 他 肺炎 相 比 在 症状 和 体征 
上 无 特异 性 。 初 起 常 表现 为 上 呼吸 道 的 症状 如 咽 痛 、 
Wa i let 只 类 及 从 记 炎 ， se 








咯 , 咳 嗽 以 干咳 为 主 ， 
无 异常 ,一 些 患者 可 出 现 血 沉 增 快 .C 反 re 高 和 白 细 





胞 计数 增多 。--- 般 来 说 ,CP 人 大 gr 长 ,可 出 天 所 的 和 
咳嗽 和 不 适 , 有 人 全 
达 几 个 月 。 trap 青 较 重 
并 其 他 病原 体 及 绝 ,Cap 司 时 合并 CP 和 肺炎 
的 患者 远 较 单 纯 CP 肺炎 严重 。 有 发 现 支气管 adh 
支气管 炎 的 : rt 长 与 CP 的 感染 有 关 。 

胸 片 无 特异 1 :时 肺 部 的 片 状 阴影 和 网 状 浸润 
为 最 常见 的 影 人 和 也 可 出 现 叶 的 大 片 阴影 类 似 于 典 
型 的 细菌 性 肺炎 ,严重 者 星 广泛 双 侧 肺 炎 。 有 些 患 者 可 出 
现 胸 腔 积 液 。 胸 部 病灶 吸收 一 般 需 2~4 周 。 

CT 可 以 感染 肺 外 组 织 ,因此 在 发 生 肺炎 期 间 可 以 出 现 


其 他 的 及 外 症 如 心 内 膜 炎 ,心肌 类、 心包 炎 、 结 节 性 红 
斑 \ 肝 炎 、 脑 膜 



























和 脑 炎 。 


CP 的 临床 表现 与 其 他 非 盟 型 肺炎 不 易 区 分 ,必须 依靠 
sig 诊断 。 上 日 前 尚 无 既 做 感 又 简易 便于 推广 的 确诊 
JJ 人。 

1 培养 法 CP 培养 要 求 较 高 ,只 能 在 细胞 内 生长 繁 
殖 。 吊 拭 子 和 呼吸 道 分 泌 物 -一般 需 上 人 细 
胞 株 ,Hela-229 细胞 等 ) 培 养 , 培 养 3 一 7 天 ,然后 直接 美光 
抗体 染色 人 确认 ,然而 培 养 法 烦琐 、 时 间 长 .技术 难 庶 大 ,只 能 
在 少数 实 于 展 , 并 不 适合 临床 

2 血清 学 方法 “|1 前 用 于 闪 


















断 的 为 血清 学 
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直接 免疫 荧光 ,微量 免疫 荧光 法 (MIF)、 补 体 结合 试验 te 素 无 效 。 对 CP 有 效 的 抗生素 包括 四 环 素 类 (多 
〈CF) 、 和 酶 联 免疫 吸附 试验 等 (ELISA)。 直 接 免 疾 荧 光 应 用 环 素 、 米 诺 环 素 、 四 环 素 )、 大 环 内 酯 类 ( 红 规 素 , 阿 奇 霉 
CP 单 克 隆 抗体 染色 .在 荧光 显微镜 下 可 见 到 针尖 大 小 、 深 eb ast, 氧气 沙 星 、 莫 西沙 星 )。 其 
绿色 的 荧光 颗粒 ,取材 部 位 和 标本 包括 鼻 咽 部 的 黏膜 表层 ”四环素 类 和 所 只 诺 醋 类 儿童 不 推荐 使 用 。 临 床上 CP 感染 耽 于 
细胞 、 深 部 痰 液 , 肺 泡 灌 洗 液 等 ,敏感 性 在 20% 一 60% 之 患者 有 复发 的 趋势 .因此 在 治疗 时 要 适当 延长 抗生素 治疗 的 
间 ,特异 性 达到 95%, 但 检测 的 率 取决 于 人 群 的 感染 的 时 间 。 成 人 CP 引起 的 CAP 一 般 推 荐 四 环 素 ( 每 次 所 
期 ,取材 时 机 ,取材 技 巧 及 镜 下 判断 素 , 主 要 用 于 500mg, 每 天 4 次 ) .或 多 西 环 素 ( 每 次 100mg, 每 天 2 次 )， 

确认 培养 法 的 结果 。1996 年 国际 提出 MIF 作 或 红 规 素 (2g/d) ,或 阿奇霉素 (0. 5g/d. 连 续 5 天 ). 共 2 一 3 

为 血清 学 诊断 CP 感染 的 最 普遍 、 特 异 、 村 感 的 方法 。MIF ” 周 。 对 于 儿童 ,用 红 霉 素 或 克 混 甚 液 ,疗程 10 一 14 

由 于 经 过 放大 5~10 售 , 提 高 了 检 出 和 E。MIF 可 以 鉴 ”天 。 一 个 疗程 以 后 如 果 仍 存在 咳嗽 或 其 他 呼吸 道 症 状 , 可 

别 IgM 和 IgG, 因此 可 以 鉴别 原 和 重复 感染 , MIF  。 再 进行 一 个 疗程 的 治疗 . 仍 可 能 有 效 。 除 非 有 禁忌 证 ,第 二 

IgM 出 现在 起 始 症状 出 现 后 3 周一 般 持 续 2 个 月 ,也 有 个 ” 疗程 推荐 使 用 四 环 素 或 者 多 两 环 素 。 左氧氟沙星 、 莫 西沙 

别 可 持续 1 年 ;MIF IgG 在 起 始 症 状 出 现 后 6 一 8 周 才 升 星 现在 也 被 推荐 为 成 人 CP 的 标准 治疗 。 

高 ,病程 4 周 时 由 于 IgG 还 可 能 很 低 .因此 如 果 恢复 期 血清 于 CP 肺炎 难以 确诊 ,确诊 的 病例 多 为 回顾 性 诊断 ， 

过 早 检测 就 可 能 漏诊 。 重 复 感染 则 不 出 现 IEM: 或 滴 度 很 ”但 CP 在 CAP 的 重要 性 逐渐 被 认识 ,及 时 给 予 抗菌 药物 治 

低 ,而 IgG 在 1 一 2 周迅 速 升 高 , 滴 度 达到 1 : 512 甚至 更 疗 又 可 以 降低 CAP 的 死亡 率 , 因 此 大 多 的 CAP 初始 治疗 

高 。 美 国 胸 科 学 会 (ATS) 和 美国 传染 病 学 会 (IDSA) 指 南 经 验 性 的 。 日 前 ,ATS 和 IDSA 比较 一 致 的 观念 是 CAP 
推荐 的 CP 诊断 标准 :@ 和 急性 期 感染 为 2 次 效 价 达 4 倍 或 的 治疗 必须 覆盖 非典 型 病原 菌 。 

以 上 或 单 次 抗体 滴 度 IgM 三 1 : 16 和 (或 )lgG 宇 1 : 512 有 
































































































































诊断 意义 ;@@ 既 往 感 染 为 JEM<1: 16, 且 IgG 在 1: 16~ 参考 文献 
1: 256 之 间 者 ;@ 再 次 感染 为 IgG 在 1 一 2 次 效 价 时 迅速 升 1. Cho MC, Kim H, An D,et al. Comparison of sputum and 


高 ,IgM 不 出 现 或 很 弱 。ELISA 用 抗 衣 原 体 脂 多 糖 的 单 抗 nasopharyngeal swab specimens for molecular diagnosis of Myco 
或 多 抗 来 检测 CP 抗原 ,其 特异 性 可 达 99. 6% ,操作 简便 ， plasma pneumoniae, Chlamydophila pneumoniae, and Legionella 
易 于 自动 化 ,并 是 可 用 于 大 批量 标本 的 检测 。 此 外 ,快速 试 pneumophila. Ann Lab Med.2012.32(2):133-138. 





验 过 程 仅 需 1 小 时 ,临界 值 易 判断 ,由 于 可 检测 血清 中 IEM 2. Capelastegui A. Espania PP, Bilbao A, et al. Etiology of 
mm 

& ‘ommunity-acquired pneumonia in a population-based study: Link 
和 IgG, 故 能 区 分 急性 感染 和 既往 感染 . 适 于 临床 ° 






的 between etiology and patients characteristicx, process-of-care, 


为 CP 感染 的 常规 检测 。ELISA 用 于 诊断 急 性 CP 
标准 通常 包括 ;配对 血清 中 其 中 一 个 血清 的 滴 度 至 少 上 升 
4 倍 ,单一 的 血清 样本 中 IgM 的 浓度 大 于 或 等 于 1: 16 或 人 村 
者 IgG 的 浓度 大 于 或 等 于 1 : 512，lgM 大 约 在 疾病 开始 第 十 节 ”军团 菌 肺炎 


后 的 2~3 周 出 现 ,其 浓度 在 疾病 早期 所 取得 的 标本 中 可 能 


clinical evolution and outcomes. BMC Infect Dis,2012.12(1) :134. 
































a 王 说 青 
“会 被 检测 出 。 在 急 道 疾病 过 程 中 ,血泊 Us 

We ol We 传染 病 学 会 军团 菌 肺炎 (egionella pneumonia) 是 军团 菌 感染 引起 
胸 科 pele Ey 强调 ,二 者 的 治 的 细菌 性 种 部 炎症 。 起 病 急 怒 ,以 肺炎 为 主要 表现 . 常 伴 多 
自 科学 会 在 用 





近期 出 。 系统 损害 。 我 国 自 1982 年 在 南京 发 现 首 例 以 来 .已 有 不 少 
: 玫 层 本 的 。 散发 及 小 二 行 的 报道 。 军 团 菌 肺炎 病情 常 发 展 迅 

速 .不 易 诊断 , 常 震 与 其 他 病原 体 所 致 的 重症 肺炎 作 鉴 别 
诊断 。 


疗 仅 根据 单一 的 急性 期 血 
现 一 种 新 的 快速 诊断 CP 肺炎 的 方法 . 即 应 
方法 检测 CP 特异 性 的 IgM 抗体 .敏感 性 

100% 和 92.9%, 但 是 由 于 只 检测 gM 抗体 .只 能 [于 诊断 
原 发 感染 ,实用 性 种 





Ne 











ne NY 


病原 体 】 
DA 阿 冯 


菌 在 分 类 上 属 军团 苦 科 (Legionellaceae ) 。 由 单一 
索 本 记 的 CP 的 单 3 吉隆 抗体 直接 检 的 军团 菌 届 CLegionella) 组 成 。 晶 前 已 发 现 的 军团 菌 届 有 
a SE 


中 养 物 ,也 是 一 种 快速 的 检测 方法 ,但 馆 今 49 个 种 ,70 多 个 血清 型 ,其 中 哮 肺 军 





的 检测 。 与 MP 肺炎 
用 试剂 使。 用 将 
测 呼吸 站 省 标 本 或 









Rlegionella pneu- 





尚 光 满 总 的 结 mophila. L 有 ca 个 血清 型 。 人 类 军团 涯 感染 80% 一 
90 反 由 哮 肺 军团 菌 引起 ,其 中 血 洁 1 型 最 常见 。 
We 军 财 菌 为 震 氧 G 杆菌 ,在 常规 微 牛 物 培 





原 体 和 衣原体 都 是 胞 内 苘 .由 于 缺 筷 细胞 壁 ,P 内 栈 式 ， 培养 基 常 用 BCYE 琼脂 Chuffer charcoal yeast extract 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 















agar) .初次 分 离 宜 置 于 2.5%% 一 5 中 CO; 环境 中 :一 般 在 军团 菌 肺炎 主要 影响 肺 部 . 特 严重 的 肺炎 和 支 气 
35C 48 小 时 后 才 可 在 浓密 接种 处 见 到 生长 菌落 。 管 炎 , 亦 可 导致 全 身 各 损害 = 肺 部 的 病理 变化 


生化 脓 性 肺泡 炎 及 急性 渗 出 性 及 
炎症 细 胞 渗 出 ,肺泡 间 质 炎症 
质 破 坏 。 免 疫 力 低下 者 病变 
泡 损害 伴 透 明 腊 形 成 。 





一 |〖 流 行 病 学 】 泡 损害 。 肺 泡 
| 发 病 率 取 决 于 环境 水 体 的 污染 程度 、 暴 器 程度 、 人 体 的 。 ”细胞 浸润 .水肿 ,7 
-免疫 状态 以 及 实验 室 的 检测 水 平 。 通 常 认为 军团 菌 是 社区 ”严重 ,可 发 生 广泛 有 
获得 性 肺炎 的 前 四 位 病原 体 之 一 , 约 引起 2 中 一 9 站 的 感 

染 。 依 水 污染 情况 不 同 ,可 引起 约 10%~50% 的 医院 获得 ” 【临床 表现 】 
























性 肺炎 。 国 内 军团 菌 感染 的 流行 情况 不 明 , 血 清 抗 体 水 平 潜伏 期 2 一 10 天 。 典 型 病例 前 驱 期 可 有 疲乏 、 全 身 不 
调查 显示 正常 人 群 军团 菌 抗 体 阳性 率 为 5%~303。 适 , 淡 漠 , 肌 痛 、 头 痛 等 。90% 以 上 有 又 起 的 发 热 , 达 39. 5 一 
人 类 和 军团 下 和 军团 菌 的 气 溶胶 40C ,半数 以 上 患者 持续 高 热 。3/4 的 患者 同时 伴 有 寄 战 ， 





土 。 军团 





道 供 水 系统 (如 中 央 空 调 冷却 3/5 以 上 的 患者 有 心动 过 缓 。 相 对 缓 脉 有 提示 诊断 意义 。 
塔 . 冷 热 水 管道 系统 、 淋 浴 器 ,甚至 工业 用 冷却 水 .医用 湿 化 患者 上 呼吸 道 感染 症状 一 般 不 明显 ,有 时 早期 可 有 轻 
器 如 呼吸 机 湿 化 装置 等 ) 是 感染 的 常见 原因 。 上 海地 区 曾 ”上 度 干 咳 ,3~4 天 后 出 现 少 量 非 肥 液 性 或 血性 , 笛 
空调 冷却 塔 水 样 ,其 中 有 185 份 检 出 军团 菌 , 检 ，” 厚 黄 脓 痰 少见 。1/3 的 病例 有 胸痛 ,症状 进展 很 快 ,可 出 现 
这 高 达 49. 19 兴 。 军 团 菌 对 热 有 较 强 的 抵抗 力 , 能 在 0 一 进行 性 呼吸 困难 咳嗽 少 痰 ,月 痰 尤其 少见 ，; 
3C 温 度 下 存活 ,40~45C 水 比 冷水 更 适合 军团 菌 生长 。 体 .衣原体 i 臻 非典 型 肺炎 相 鉴 别 。 但 i 
可 终年 流行 .但 夏秋 季节 更 多 见 。 国 外 一 些 资料 显示 现 更 重 ,上 且 常 需 收 住 ICU。 
旅游 者 占 发 现 病例 的 10% 一 89 光 , 故 凡 与 旅游 者 及 旅馆 或 早期 常 有 无 痢 性 腹 演 ,水 样 便 。174 的 患者 有 恶心 \ 虹 
其 他 建筑 物 有 关联 的 肺炎 流行 应 怀疑 军团 菌 感染 的 可 能 。 吐 等 症状 。 神 经 系统 受累 多 见 。 有 精神 状态 异常 者 约 占 
各 年 龄 人 群 均 可 发 生 该 病 感染 。 危险 因素 包括 高 龄 、 30% ,次 为 头痛 (29%)。 头痛 多 位 于 前 额 部 ,程度 较 重 , 且 
吸烟 、 柄 酒 .糖尿 病 、 慢 性 肺 部 疾病 、 终 末期 肾 识 竟 不 常 与 其 他 中 枢 神 经 系统 症状 局 在 。 大 多 数 吓 
补 、 系 统 性 红 王 狠 疤 ,长 期 应 用 糖 皮质 激素 ,化 放疗 ,血液 透 。” 较 轻 , 主 要 为 看 白 尿 和 血尿 。 感 染 亦 可 累及 心血 管 系统 , 引 
析 、HIV 感 妆 起 心肌 炎 、 心 包 炎 等 ,并 可 引起 低 血压 .休克 、 弥 散 性 血管 内 
凝血 (DIC)。 皮 肤 改 变 室 见 ,可 出 现 多 形 红斑 等 皮 损 。 米 





















妆 病 | 




























年。 































【发 病 机 制 与 病理 】 克 总 德军 团 菌 可 导致 皮肤 乃 肿 。 
生病 是 一 种 半 怕 细胞 内 容 生 的 机 会 到 病菌 ,能 侵入 肺 外 表现 好 多 系统 损 | 出 ,临床 医师 在 
人 类 单 核 细胞 ` 巨 鸣 细胞 以 及 水 生 环境 中 的 原 te 肺炎 伴 有 明显 肺 外 表现 时 应 


想到 军团 病 的 可 能 。 
体格 检 注 届 葡 肺炎 早期 常 有 中 毒 : 
对 缓 脉 肺 部 哪 音 等 。 以 后 多 数 患者 出 现 肺 实 





( 巨 哗 细胞 和 阿 米 巴 为 两 种 主要 的 相关 宿主 细胞 )。 
与 吸入 气 溶胶 中 军 财 菌 数量 ,菌株 毒 力 大 小 以 及 机 体 抵抗 





高 热 , 相 
变 体征 。 呼 









力 有 关 吸 急 促 与 肺 部 受 损 程度 Ra 
fe 事 受 损 程 度 成 正比 ,但 与 影像 学 范围 相 比 ,体征 
售 大 丰 军 团 菌 的 气 溶胶 吸入 后 . 直 答 小 于 5pm 的 有 颗粒。 常 较 轻微 。 A 


可 直接 进入 呼吸 性 细 支 气管 和 肺泡 ,借助 下 型 次 毛 、 热 休克 
盘 自 和 外 膜 重 咎 , 宪 团 菌 务 附 于 宿主 细胞 。 肺 泡 巨 噬 细 胞 【辅助 检查 】 
存 只 后 .军团 荫 可 阻止 存 只 体 - 海 本 休克 合 ,逃避 机 体 杀 灭 ， (一 ) 实验 室 检 查 “ 大 部 分 患者 外 岗 血 白细胞 增多 ,并 
进而 大 芋 繁 殖 导致 释放 .引起 新 一 轮 ”位 有 核 左 移 。 严 重 者 订 i ry 
定 团 菌 感染 产 9 以 及 某 些 代谢 产物 。 ”有 低 血 钠 、 低 血 会 。 其 他 政变 包括 Pa( 六 降低 、 肌 
员 伤 ， 市 此 时 天 有 泡 上 皮 和 内 皮 的 急性 。” 微 血尿 eden 












































员 ` 盘 白 康 和 用 功能 异常 。 有 人 认为 肺炎 伴 有 
常 。 有 人 认为 肺炎 伴 有 了 脑 
只 波 和 的 渗 出 ,而 经 支气管 .淋巴 管 屎 .用 功能 异 及 低 血 销 时 ,应 疑 军团 菌 感染 。 
及 血液 播 散 到 其他 部 位 :可 下 起 肺 外 多 员 伤 。 (二 ) 病原 学 检测 
强 胞 介 导 人 免疫 是 人 军团 靖 肺 炎 的 主要 防御 人 机制, 但 中 下 呼吸 道 分 泌 物 涂 片 非特 异性 染色 ” 痰 昔 兰 染 色 军 
i. 寺 异 性 染 革 妾 痕 色 备 





怕 入 强 殉 对 宇 团 菌 杀 伤 作用 有 限 , 故 其 减少 对 该 菌 感 染 ; 财 上 苦难 以 着 色 。 

章 不 大 :而 工 ee 胞 激活 后 的 存 噬 细胞 则 对 军 几 曾 有 Cimenez e 染色 时 和 
所 制 人 和 伤 作用 -各 挤 环 弦 因 子 、 王 扰 素 、 玉 细胞 介 泰 2 可 增 
如 家 I on 性 :在 助 于 洁 除 军团 获 。 特 噶 性 抗体 及 补体 


1 说 起 促进 作用 .但 体液 免疫 对 宇 团 英 


(riem 色 军 刚 菌 呈 色 细 长 村 戎 。 
车 财 菌 常 被 当成 红色 , 背 虹 为 绿色 。 米 宽 
包 4 | Eh ,| 对 可 由 Kinyoun 搞 































x 他 只 有 较 多 中 作料 细 胞 而 无 细 


梁 存 在 的 可 能 。， 











左下 挡 外 伤 作 中 








第 七 章 肺 炎 






2. 培养 ”军团 菌 在 普通 血 平板 、 麦 康凯 平板 等 培养 基 
上 不 生长 。 在 BCYE 琼脂 上 也 生长 缓慢 .2 天 后 才能 见 到 性 汽 了 机 时 人 天 纱 汉 及 阁 兴 让 册 ne 
菌落 ,多 数 需 要 5 天 。 死 及 空洞 形成 ( 常 发 生 于 大 剂量 糖 皮质 激素 治疗 等 免疫 抑 
于 临床 标本 污染 机 会 多 ,军团 菌 分 离 培养 常 需 在 培 。” 制 宿 主 )。 多 段 和 多 叶 实 变 .以 及 毛 玻 璃 样 浸润 .尤其 是 边 局 
萄 素 等 以 抑制 污染 菌 生长 。 在。 界 清楚 的 沿 支气管 的 实 变 影 混合 有 毛 玻璃 样 改变 是 军 财 菌 上 | 
或 者 对 标本 先期 进行 预 加 热处理 或 酸 。 肺炎 在 CT 上 的 较 常 见 改 变 。 胸 膜 腔 积 液 可 出 现 于 需 住院 
军 网 基 培 养 阳 性 率 。 军团 菌 肺 炎 中 的 28 吕 一 63 ea 军团 菌 肺炎 肺 内 病灶 
! 物 ， 好 液 . 血 , 以 及 经 纤维 支气管 镜 采集 ”吸收 较 一 般 肺 炎 慢 ,有 效 治疗 后 半数 患者 2 周 后 病变 才 明 
E。 其 中 以 气管 内 吸出 物 培 。 显 吸 收 .1 一 入 Re 少数 可 残留 条 索 影 。 尽 管 
性 达 90%, 特 异性 100%。 而 疾 、 血 标 A a 当 物 治疗 ,第 一 周 仍 可 有 肺 部 浸润 或 胸 
或 性 分 别 约 为 80 外 20 中 。 纤 支 镜 采 样 时 应 尽量 像 学 改变 迟 于 临床 症状 改善 后 数 天 。 
用 或 不 用 利多 卡 因 、 等 渗 氛 化 钠 液 冲洗 ,以 尽量 减少 对 军团 
菌 生长 的 影响 。 
3. 血清 学 检查 “军团 菌 感染 后 特异 性 抗体 常 需 6 一 9 
周 才能 达到 有 诊断 意义 水 平 , 仅 25 色 一 40 欠 患 者 病程 第 一 。 用 :外 持续 高 热 超过 40C ;@ 头 痛 或 腹泻 ;@ 痰 
周 星 有 意义 升 高 。 抗 体检 测 方法 众多 ,如 间接 免疫 荧光 分 。” 见 较 多 中 性 粒 细胞 而 组 菌 很 少 ， @@ 低 铺面 
析 (IFA) ,间接 血 凝 法 (PHA) . 微 (MAT) 、 酶 联 免 。 高 ;@ 对 B- 内 酰胺 : 当 临 床上 出 
疫 吸 附 试验 (ELISA) .放射 免疫 法 (RIA) 等 。IFA 敏感 性 ”现下 呼吸 道 感染 症状 伴 全 : 身 中 毒性 表现 、 反应 淡漠 ,以 及 与 
可 达 70% 一 80%, 特 异性 95% 一 99%, 其 他 方法 与 之 大 致 。 局 限 性 肺 部 异常 不 成 比例 的 发 热 ,呼吸 困难 ,对 B- 内 酰胺 


相仿 ,但 敏感 性 大 多 稍 低 (ELISA 法 可 较 高 )。 依 所 用 军团 。 类、 氨基 桩 音 类 抗菌 药物 治疗 效果 不 佳 等 情况 ,结合 上 述 线 
菌 如 铜绿 假 。 索 , 应 怀疑 军团 菌 肺炎 。 


菌 抗原 及 检测 方法 不 同 ,部 分 正常 人 及 某 些 
单 朋 欧 、 爹 黄色 条 染 时 可 出 现 假 阳 性 。 一 次 军 ie eos 


原 或 双 份 血 汶 














































































无 特异 性 ,但 某 些 线索 有 提示 军团 菌 感染 作 
: 兰 染色 可 
血清 肌 酶 升 
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团 :后 抗体 升 高 可 持续 数 月 至 数 年 , 故 应 强调 ft 阳性 达 界 限 值 等 均 可 确立 军团 菌 肺炎 
及 恢复 期 双 份 血清 的 抗体 滴 度 有 之 + 倍 以 上 变化 ， 诊断 。 因 不 存在 4 i 性 即 可 确定 诊断 。 我 
-次 国 曾 于 1992 年 提出 军团 菌 肺炎 诊断 标准 :@ 临 床 表现 :发 

热 、. 寒 成 咳嗽 .胸痛 道 症 状 ;四 胸部 X 线 摄 片 : 炎 性 

4. 遇 商 陆 太 入 入 没入 吉 帮 马尾 吸 道 分 泌 物 , 疾 、 血 或 胸水 :在 BCYE 或 其 他 特 
《1) 直接 免疫 荧光 检测 (DFA) :DFA 法 检测 呼吸 道 标 。” 殊 培 章 基 中 培养 丰 生长 ;@ 呼 吸 道 分 泌 物 :DFA 阳 
本 是 WHO 推荐 的 军团 菌 肺炎 早期 诊断 方法 之 一 。 其 诊断 ,前 后 两 次 抗体 泣 度 4 ! 倍增 长 达 1: 128 以 
敏感 性 50 兴 一 70 站 ,特异 性 96% 一 99%。 目 前 商业 化 应 用 上 :或 MAT 测 前 后 两 次 抗体 4 倍增 长 达 宇 1 : 64. 或 试管 
光 仿 (TAT) 检 测 前 后 两 次 抗体 滴 度 4 们 增长. 达 








的 仅 Lpl 型 试剂 盒 。 
C2) 尿 可 海 性 抗原 检测 , 儿 种 得 免疫 测定 和 快速 免疫 之 1: 169。 凡 具有 吕 , 加 同时 又 具 @、@.@ 中 任 一 项 者 可 
RN 化 试剂 人 已 可 用 于 该 入 调 。 检 5 次 断 为 军团 往往 疾 炎 。 对 IFA 或 TAT 仅 一 次 增高 (IFA 演 
性 50% 一 70%( 仅 次 于 培 : 256, TAT 1 : 320)， 人 2 i 

即 可 昌 性 .2 个 月 后 消失 i 1 
日 前 re ie 
军团 菌 尚 大 


























3 天 后 尿 抗 
[延长 阳性 时 间 , 不 受 抗 生 
原 临 床 应 用 仅 限 于 检测 Lpl 其 他 





酸 从 测 技术 的 应 用 :日 前 已 有 军团 获 种 【治疗 】 
Ek 外 应 用 于 临床 ,并 有 放射 性 核 索 标记 早期 应 用 有 效 抗 获 药 物 是 成 功 治疗 军团 菌 肺 炎 记 其 是 


者 的 关键 。 抗菌 药物 以 大 球 内 酷 类 





(3) PCR 及 核 
和 属 的 特 
的 DN 吉他 由 1 售 。PCR 和 探 针 杂交 技术 或 ELIS 
可 在 ! 度 测 的 特异 性 和 敏感 性 ,对 正 咯 
几 莫 诊断 的 敏感 性 优 于 培养 及 DEFA. 但 对 痰 LP 以 太 
感性 不 如 培养 高 。 日 前 PCR 和 DNA 序 分析 多 用 于 增 冰 
物 的 鉴定 。 

5. 影像 学 检查 ”军团 苗 肺 炎 胸 部 六 线 表 现 与 一 舱 细 E 雏 唑 讨 阅 类 ， eek 给 予 
将 性 肺炎 ry 胸 片 于 以 渗 出 、 实 变 为 主 ， 以 让 成 疗程 “ 红 窒 素 可 用 0g 欧 滴 .每 6 小 时 1 次 ,如 洽 




















有 效 曾 药物 沿 人 


j 沙 旦 ， 
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| 次 ,疗程 2 一 4 周 ;或 阿 柯 每 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


疗 反应 满意 ,2 天 后 改 为 0. 5g 口服 ,每 6 小 时 1 次 ,一 般 疗 
程 为 3 周 ， 了 吸收 站 级 或 县 染 复发 。 左氧氟沙星 750mg， 
攻防 酒 注 , 每 天 1 次 ,或 莫 西 沙 星 400mg, 静 肪 消 注 .每 天 1 

1 每 次 500mg ,静脉 滴 注 1 天 。 

. 继 之 250mg ,静脉 滴 注 ,每 每 天 1 次 ,连用 4 天 ,之 后 口服 1 几 
再 重复 。 其 他 如 多 西 环 素 、 克 拉 答 素 亦 可 选择 。 严 
































(尤其 需 机 械 通 气 者 )、 免 疫 抑制 患者 或 对 单一 红 短 素 效果 
不 佳 者 可 联合 利 福 平 和 大 环 内 酯 类 或 吃 诺 丽 类 之 一 应 用 ， 
亦 可 考虑 氟 舌 诺 珊 类 加 大 环 内 酷 类 ,如 左氧氟沙星 联合 阿 
奇 短 素 治疗 。 对 其 他 军团 菌 如 米 克 吉 德军 团 荫 肺炎 治疗 类 
似 。 国 内 经 验 通常 红 短 素 2. 0g/d 已 足够 , 重 证 者 合用 利 福 
平 0.45~0. 6g/d。 国外 研究 表明 左 氧 氛 沙 星 疗效 优 于 大 
环 内 酷 类 药物 。 日 前 临床 治疗 倾向 于 使 用 不 良 反应 较 小 的 
阿 奇 矢 素 或 氛 唑 诺 羡 类 

其 他 支持 对 证 治疗 同一 般 肺炎 ,如 积极 纠正 低 氧 血 症 、 
酸 破 失 调 及 水 .电解质 失衡 ,必要 时 机 械 通 气 。 对 免疫 抑制 
者 ,应 尽量 停 用 免疫 抑制 药物 。 









































【预后 】 
影响 预后 的 主要 因素 是 基础 疾病 及 其 严重 程度 ,肺炎 
的 严重 程度 、 Ta 态 。 早 期 
确诊 和 及 早 正 确 治 疗 在 免疫 正常 者 病死 率 由 25% 下 降 至 
7%, 而 免疫 抑制 者 则 由 80% 降 至 25%。 与 预后 不 良 有 关 
的 其 他 因素 为 :两 侧 肺 时 浸润 性 阴影 \ 低 钠 血 症 、 低 血压 并 
需 用 正 性 肌 力 药物 、 Oe ey 
低 、 延 误 特 异 必 竭 。 简 化 急性 生理 评分 
(SAPS) 卫 评 分 超过 46、 、 收 信 ICU 前 症状 持续 超过 5 天 是 
军团 菌 肺炎 独立 的 死亡 危险 因子 。 正确 地 使 用 抗菌 药物 治 
疗 后 : 肺 功能 可 完全 恢复 正常 。 部 分 患者 出 院 后 尚 可 存在 
疲乏 感 、 头 六 不 集中 甩 








v, 


异常 等 症状 ,可 持 





续 17 个 月 以 上 .但 大 部 分 患者 经 对 症 处 理 和 休养 后 能 达到 
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肺 脓 肿 
王 葆 青 
肺 脓肿 (pulmonary abscess) 是 由 一 种 或 多 种 病原 体 所 
引起 的 肺 组 织 化 脓 性 感染 ,早期 为 化 脓 性 肺炎 ,继而 坏死 、 
液化 ,脓肿 形成 。 临 床上 以 急 又 号 病 的 高 热 , 避 寒 咳嗽, 咳 
大 量 脓 自 痰 ,X 线 显示 一 个 或 数 个 含 气 液 平 的 空洞 为 特征 。 


第 十 一 节 

















【病原 体 】 

肺腑 肿 绝 大 多 数 是 内 源 性 感染 , 主要 由 吸入 口 咽 部 菌 
群 所 致 。 常 见 病原 体 与 上 呼吸 道 .口腔 的 寄居 菌 一 致 。 大 
氧 落 最 常见 ,通常 包括 G- 球菌 如 消化 球菌 、 消 化 链球 菌 以 
及 G- 杆菌 如 脆弱 拟 杆菌、 产 黑色 这 拟 杆菌 和 坏死 容 形 杆 




















菌 等 。 需 氧 菌 和 兼 性 大 氧 菌 主要 包括 金黄 色 竹 萄 球菌 \ 呈 
炎 链 球菌 溶血 链球 菌 和 肺炎 克 雷 伯 杆 菌 \ 大 肠 埃 希 汞 、 变 
形 杆菌 ,铜绿 假 单 胞 菌 等 。 院 内 感染 中 需 氧 菌 比例 通常 较 

高 。 血 源 性 肺 脓肿 中 病原 菌 以 金黄 色 藻 萄 球菌 最 为 常见 ， 
大 道 术 后 则 以 大 肠 杆 落 变 形 杆菌 等 较 多 ,腹腔 盆腔 感染 可 


继 发 血 源 性 厌 氧 菌 肺 脓肿 。 其 他 可 引起 及 i 部 脓肿 性 改变 的 
少见 病原 体 尚 有 诺 卡 菌 . 放 线 菌 .分 枝 杆 菌 ,真菌 如 曲 签 , 寄 
生 虫 如 溶 组 织 内 阿 米 巴 等 ,但 临床 所 谓 之 “入 及 肿 " 信 六 中 
不 包括 此 类 特殊 病原 体 所 致 者 。 


【发 病 机 制 】 

(一 ) 吸入 性 肺 脓肿 “ 口 咽 总 腔 寄居 菌 经 口 啊 吸 入 ,是 
急性 肺 脓肿 最 主要 的 原因 。 扁 桃 体 炎 、 具 灾 炎 、 齿 档 洲 用 的 
腔 性 分 泌 物 ,口腔 鼻 咽 部 手术 后 的 血块 .此 垢 或 呕吐 物 等 ， 
在 昏迷 ,醉酒 ,. 疯 痢 发 作 、 全 身 膝 醇 ,中枢 神经 系统 病 灾 改 延 
血 麻 痹 等 情况 下 ,经 气管 被 吸 人 肺 内 ,造成 细 支 气管 阻塞 ， 
病原 菌 在 局 部 繁殖 ， 最 终 导 至 肺 脓肿 发 生 。 有 些 患者 未 能 
发 现 明显 诱因 ,国内 、 外 报道 其 分 别 达 29. 3 儿 和 23% 可 能 












电 于 受 蹇 , 角 度 疫 劳 等 诱因 导 歼 全 身 免疫 状态 与 呼吸 道 防 

御 功 能 减低 ,在 深 睡 时 吸入 口腔 的 污染 分 泌 物 ,或 食管 反 流 

em 肺 脓肿 形成 显示 气 道 局 局 部 高 微生物 负荷 以 
及 清除 不 是 










生 部 位 与 解剖 结构 及 吸入 
时 体位 有 关 。 由 于 右 总 支气管 较 陡 直 ,是 管 径 较 粗 , 吸 入 性 


分 泌 物 易 进 入 右 肺 。 在 仰卧 时 ,好 发 于 上 叶 后 段 或 下 叶 肖 


股 。 右 侧 位 时 .好 发 于 右 
E 上 肺 区 如 右 中 时 或 上 
包括 肺 恶性 肿瘤 的 可 





病原 | 


每 肺 弓 : 死 , 开 成 朋 有 . pie 站 党 为 允 发 性 .中 





第 七 章 肺 炎 


段 分 布 无 一 定 规律 ,但 常 发 生 于 两 肺 的 边缘 部 ,中 小 脓肿 为 。 ” 80% 一 90% 以 上 。 人 慢性 肺 脓肿 患者 白细胞 可 无 明显 改变 ， 
多 。 病原 菌 多 为 金黄 色 葡 萄 球菌 等 原 发 感染 的 病原 体 。 但 可 有 贫血 ,血沉 加 快 。 
= 继 发 性 肺 脓肿 ”多 继 发 于 其 他 肺 部 疾病 。 空 洞 (二 ) 病原 学 检查 ”病原 学 检查 对 肺 脓肿 诊断 、 鉴 别 诊 
性 结核 ,支气管 扩 vi 本 管 形 肿 和 支气管 肺癌 感 。” 断 以 及 指导 治疗 均 十 分 重要 。 由 于 口腔 中 存在 大 量 大 和 氧 | 
染 , 可 引起 肺 脓肿 。 邻近 器 官 化 脓 性 病变 或 外 伤 / 区 .重症 和 住院 患者 口 咽 部 也 常 有 可 引起 肺 脓肿 的 需 氧 菌 
布下 腔 肿 、. 肾 周 a 符 柱 六 有 有 食管 穿孔 等 , 穿 破 至 肺 氧 落 如 肺炎 杆菌 ,铜绿 假 单 胞 菌 、 金 黄色 葡萄 球菌 一 一 一 -一 -一 
亦 可 形成 及 腑 吕 肿 。 阿 米 巴 肺 胀 肿 多 继 发 于 阿 米 巴 肝 脓肿 。 ”等 定植 , 咳 痰 培养 不 能 确定 肺 有 脓肿 的 病原 体 。 较 理 想 的 方 
由 于 阿 米 巴 肝 肤 肿 好 发 于 肝 右 叶 的 顶部 , 易 穿 破 贤 贞 至 右 法 是 避 开 上 呼吸 道 直接 至 肺腑 肿 部 位 或 引流 支气管 内 采 
市 下 叶 , 形 成 肺 脓肿 。 样 。 但 这 些 方法 多 为 侵 人 性 ,各 有 特点 ,应 根据 情况 选用 
重症 感染 以 及 怀疑 血 源 性 肺 脓肿 者 血 培养 可 发 现 病原 菌 。 
【病理 】 但 由 于 厌 氧 菌 引起 菌 血 症 较 少 ,培养 阳性 率 较 低 : 对 吸入 性 
早期 吸入 部 位 细 支 气管 阻塞 ,使 Es 肺 脓肿 血 培养 结果 往往 仅 能 反 喘 其 中 部 分 病原 体 。 伴 有 脓 
管 栓塞 , 肺 组 织 化 脓 \ 坏 死 , 终 致 脓肿 形成 。 炎 症 病变 可 向 胸 或 胸腔 积 液 者 , 胸 液 病原 菌 检查 是 Ce 
周围 组 织 扩展 ,甚至 超越 叶 间 裂 侵 犯 邻 近 肺 段 。 菌 栓 使 局 方式 , 除 一 般 需 氧 培养 外 , 尚 需 进 BT 养 , 阳性 结 
部 组 织 缺 血 ,助长 大 氧 菌 感染 ,加 重组 织 坏死 。 液 化 的 脓 液 。 ”可 直接 代表 肺 脓肿 病原 体 , 极 少 污 en 
积聚 在 月 腔 内 引起 脓肿 张力 增高 ,最 终 致使 脓肿 破 淡 到 支 。 易于 判断 。 对 免疫 低下 者 ， 还 应 行 真 曾 和 1 分 枝 杆 菌 涂 片 染 
气管 内 ,进而 咳 出 大 量 脓 疾 。 车 空气 进入 脓 腔 内 , 则 脓肿 内 ”” 色 和 培养 等 检查 。 阿 米 巴 肺 脓肿 者 痰 检 可 发 现 滋养 体 和 包 
出 现 气 液 平面 。 有 时 炎症 向 周围 肺 组 织 扩展 ,可 形成 一 个 。” 伙 从 而 确诊 。 
至 数 个 脓 腔 。 若 支气管 引流 不 畅 ,坏死 组 织 残留 在 脓 腔 内 ， (三 ) 影像 学 检查 X 线 表 现 根 据 类 型 \ 病 期 、 支 气管 
炎症 持续 存在 , 则 转 为 慢性 肺 脓肿 。 此 时 脓 腔 周围 纤维 组 。 ”引流 是 否 通畅 以 及 有 无 胸膜 并 发 症 而 有 所 不 同 。 吸 入 性 肺 
织 增生 , 脓 腔 矿 增 厚 ,周围 的 细 支 气管 受累 ,可 致 变形 或 。 脓肿 常 位 于 低 垂 部 位 .在 早期 化 脓 性 炎症 阶段 ,其 典型 的 X 
扩张 。 线 征象 为 大 片 浓密 模糊 炎 性 浸润 阴影 .边缘 不 清 . 分 布 在 一 
个 或 数 个 肺 段 ,与 细菌 性 肺炎 相似 。 脓 肿 形成 后 .大片 浓 密 
人 多 TE 及 液 平面 (图 17-7-2、 
渐 吸 收 .及 腔 缩 小 
受 性 肺腑 肿 腑 
全 . 伴 纤维 
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【临床 表现 】 
本 病 临 床 症状 和 一- 般 肺 部 感染 相同 ,包括 咳嗽 \ 大 量 腔 
疾 , 胸 痛 , 发 热 和 咯血 等 。 急 性 吸 人 性 肺 脓肿 起 病 鱼 
者 恨 寒 ,发 热 ,体温 可 高 达 39 一 40C , 伴 咳 嗽 \ 咏 
液 有 性 疾 , 炎 症 波及 局 部 胸膜 可 引起 胸痛 ,病变 范围 较 大 组织 显著 增 生 ,并 有 er 的 肺叶 收缩 ,胸膜 增 厚 .纵隔 
者 ,可 出 现 气急 。 此 外 ,还 可 有 精神 不 振 、 多 汗 、 乏 力 , 纳 差 患 侧 移 位 ,其 他 健 肺 发 生 代 偿 性 肺 气 肿 。 血 源 性 肺 肤 肿 
等 。 约 7 一 10 天 后 ,咳嗽 加 剧 , 肺 脓肿 破 淡 于 支气管, 随 之 一 侧 肺 或 两 肺 外周 部 见 多 发 .散在 的 小 片 状 炎 症 阴影 .或 
咳 出 大 量 胺 臭 严 ,每 日 可 达 300~.500ml, 体 温 旋即 下 降 。 ee 可 见 脓 腔 及 液 平 或 液化 灶 。 
由 于 病原 菌 多 为 大 氧 菌 , 故 痰 常 带 腥臭 味 。1/3 的 患 者 有 
不 同 程度 的 咯血 。 大 氧 菌 感染 者 临床 过 程 相对 较 长 , 且 有 
此 患者 可 无 症状 。 慢 性 及 脓肿 中 者 可 7 三 . 咳 月 羔 、 
反复 咯血 和 不 规则 发 热 等 , 常 有 贫血 ,消瘦 等 消耗 状态 。 血 
源 性 肺腑 肿 常 先 有 原 发 灶 , 以 及 原 发 灶 引 起 的 全 身 肤 毒 证 
状 , 数 日 后 出 现 咳嗽 , 咳 痰 等 肺 部 症状 , 疾 虽 通常 不 多 ,也 极 
少 咯血 。 
胸部 5 术 
有 湿性 喝 音 或 胸膜 摩 掠 音 : 即 人 
的 宣 人 征 。 be ; 





































有 有 :很 少 有 
液 的 体征 
。 口 腔 卫 生 不 
















te 疾病 可 作为 





【辅助 检查 】 了 
(一 ) 周围 血 象 ”外周 血 白 细胞 计数 及 中 性 粒 细胞 长 _ 
显著 增加 ,总 数 可 近 (20 一 30) X1077L 中 性 粒 细胞 在 图 17-7-2 肺 脓肿 X 线 表 现 
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炎症 吸收 后 可 呈现 局 灶 性 纤维 化 或 小 气 码 。 并 发 胸水 或 胀 。” 肺 部 阻塞 性 炎症 ， 


胸 者 , 患 侧 呈 大 片 浓密 阴影 , 若 伴 发 气胸 则 可 出 现 液 平 。 性 空洞 。 发 病 较 慢 





A a 
大 。 胸 部 影像 
呈 偏 心 , 壁 较 平 ,一般 无 液 平 ， 
空洞 周围 无 炎症 反应 。 机 于 常见 有 
肺 门 和 纵隔 淋巴 结 肿 大 。 通 过 X 线 、 胸 部 CT 扫描 、 痰 脱 沙 
细胞 检查 以 及 纤维 支气管 镜 检 查 可 确诊 。 

4. 支气管 肺 概 肿 继 发 感染 ” 肺 襄 肿 呈 圆 形 , 腔 壁 少 而 
滑 , 常 伴 下。 周围 无 炎 性 反应 。 患 者 常 无 明显 的 毒 
若 有 感染 前 的 影像 资料 相 比 较 , 则 更 易 


呈 肺 叶 段 分 布 。 
无 戈 公有 有 



























5. 其 他 如 肺 隔离 症 、Wegener 肉芽 肿 亦 需 临 床 积极 
排除 。 
【防治 


肺 脓肿 的 预防 主要 是 减少 和 防治 误 吸 , 保 持 良 好 的 口 
腔 卫 生 , 肺 炎 早 期 积极 给 予 有 ? 效 的 抗菌 药物 治疗 。 治 疗 的 
图 17-7-3 ” 肺 脓肿 CT 影像 特点 原则 是 选 











:敏感 药物 抗 炎 和 采取 适当 的 方法 进行 脓 液 引 
流 。 治 疗 应 个 体 化 。 


胸部 CT 扫描 较 胸 部 平 片 敏感 ,多 有 浓密 球 ] 














灶 , 其 (一 ) 抗菌 药物 治疗 木 病 多 有 大和 氧 阔 感染 存在 ,治疗 













中 有 液化 ,或 旨 撒 的 厚 壁 脓 腔 . 脓 腔 内 可 有 液 平面 i 用 
和 和 用 硝 陵 。 沽 种 类 G 对 急性 肺 让 
现 , 脓 腔 内 # ,周围 有 模糊 炎 性 影 。 伴 月 es , 


1 菌 都 有 效 , 故 最 常用 , 建 剂量 每 天 640 
/ 静 滴 ,分 4 次 给 予 。 考 虑 到 病原 休 产 人 内 
于 要 机 对 

; 素 (300 一 600mg， 
网 


胸 者 尚 有 患 侧 胸 脏 积 液 改变 。 
(四 ) 纤维 支气管 镜 检 查 可 明确 有 尤文 气 
塞 恢 复 引 流 。 亦 可 借助 纤维 支气管 


洗 行 微 区 


, 必 暗 拟 相 
林 可 短 索 或 克 林 1 
每 6 小 时 1 
















体外 








i Po 诊断 ] 加 人 疗 常 站 局 期 


(一 ) 诊断 根据 1 腔 手 术 、 展 迷 、! es wie ag 
CR ee 站 | 甲 俏 哗 联合 ,或 者 B- 内 类 / 8 内 栈 


| | 融 酒 ,护理 院 及 医院 获得 性 肺 脓肿 者 应 使 
结合 自 细 ) 胞 党 数 和 村 用 有 抗 假 单 胞 菌 活性 的 第 ee ta 
密 阴 影 中 有 月 腔 及 液 ? 头孢 紫 膨 联合 克 林 乱 娄 或 请 哈 。 或 久 内 酰胺 类 / 信 内 栈 
腹水 、 下 呼吸 道 分 泌 物 培养 胶 栈 抑制 剂 、 碳 青 每 烯 [ 沙 必 . 环 丙 沙 
助 于 确立 病原 诊断 。 有 皮肤 创伤 i 六 0 体温 3 一 
或 腹 丛 腔 感染 ,发 热 不 退 , 出 现 咳嗽 bp 


星 ) 之 一 联合 克 林 华 直 
sgh 党 。 此 时 可 将 静脉 给 药 转换 为 口上 
线 检查 示 有 了 两 肺 多 发 性 小 脓肿 , 血 培 养 阳性 可 诊断 为 血 源 〈 如 呼吸 et 






.异物 


物 吸 入 后 ， 







胺 酶 抑制 剂 等 。 





























、 咳 痰 等 症状 ,胸部 XX 10 天 可 下 降 


























类 )。 抗 菌 药物 总 疗程 6 一 10 周 .3 

性 肺 脓肿。 有 床 症 状 完 会 消失,X 线 片 显示 脓 腑 病变 完全 消 散 , 怠 
(二 ) 鉴别 诊断 肺 月 用 应 与 下 列 疾病 相 鉴 别 仅 残 留 止 。 血 人 先 | 和 
i et 状 及 X 线 表 ”区 球菌 J 止 。 革 ME 黄色 御 












ee 要 和 可 选用 耐 酶 青 4 往来 
上 很 相似 。 细 菌 | 对 依 内 酰 胶 类 过 做 或 不 能 而 
又 线 片 示 肺 叶 或 段 来 。 对 MRS 
+ 天 肺叶 或 段 实 变 系 。 对 MRSA 则 需 用 万 十 短 索 、 替 考 拉 宁 、 利 奈 唑 膀 。 化 
区 成 eb: ht Ei 站 wa l 
Se | i 链球 菌 可 以 青 每 素 G 为 首选 。 需 气 G 杆菌 引起 的 感 
空洞 性 肺 结 4 染 , 应 尽量 根据 4 
mt | pe a 攻 根 据 体外 药 敏 选 药 .或 根据 本 地 区 的 G 杆菌 抗 
四 局 i 把 运 维 年: 关上， 呈 其 FA 帘 药 敏 '1 
hr wt Ra 本 放 ， & , 困 约 敏 情况 选 冀 。 亚 胺 培 南 对 肺 脓肿 的 常见 病原 体 均 有 较 
一 般 无 液 平 , 有 时 伴 有 辣 便 或 对 侧 强 的 条 天 作用 , 丰 者 较 好 的 经 验 性 治疗 备 选 药物 
少 . 疾 公 结 述 
pt 较 少 . 痰 中 可 找到 结核 村 内 入 续 你 人 的 前 症 72 小 ts 7 一 和 让 
支气管 肺癌 ”用 癖 阻 赛 支气管 绰 量 下 生生 A 多 点 化 任 


i 炎 报 党 妃 





可 改 为 克 林 从 :于 成 万 十 条 











































明确 的 气 道 阻塞 , 脓 胸 或 抗生素 耐 药 。 

(二 ) 羡 液 引流 肺 及 肿 的 治疗 应 强调 体位 引流 ,尤其 
在 患者 一 般 情况 较 好 且 发 热 不 高 时 。 操 作 时 使 脓肿 部 位 处 
于 高 位 ,在 患部 轻 拍 ,每 天 2~3 次 .每 次 10~15 分 钟 。 但 
对 月 液 甚 多 旦 身体 虚弱 者 体位 引流 应 慎重 ,以 免 大 量 胺 痪 
涌 出 而 造成 室 息 。 有 明显 闫 液 阻 塞 征象 者 可 经 纤 支 镜 冲 洗 
吸引 。 而 有 异物 者 需 行 纤 支 镜 摘除 异物 。 交 液 符 稠 \ 有 支 
气管 痉挛 存在 时 .可 考虑 对 症 使 用 化 天 药物 以 及 支气管 扩 
张 药 治疗 , 亦 可 采用 雾 化 以 稀释 类 波 。 贴 近 陶 臂 的 巨大 脓 
腔 , 可 留置 导管 引流 和 冲洗 。 合 并 眩 胸 时 应 尽早 胸腔 抽 液 、 
引流 。 有 种 瘤 性 疾病 致 支气管 狭窄 后 的 继 发 性 肺 腔 肿 有 时 和 需 
经 支气管 镜 球 误 扩 张 或 支架 置 人 加 强 引流 。 

对 有 和 错 迷 、 裙 尿 础 疾病 者 ,应 积极 治疗 原 发 病 。 
对 于 营养 不 良 者 ,应 给 予 支持 治疗 。 

(三 ) 外 科 治疗 “本 病 绝 大 多 数 不 需 外 科 手 术 治 疗 。 
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手术 指 征 包括 慢性 肺 脓肿 内 科 涌 疗效 果 不 佳 .大 咯血 , 气 道 
阻塞 致 引流 受 限 . 脓 胸 伴 支 气管 胸膜 痿 及 不 愿 经 胸腔 引流 
者 ,或 考虑 有 非 感染 性 疾病 需 组织 学 诊断 时 。 








通常 来 说 .预后 相对 较 好 .治愈 率 达 90 光 ~95%。 但 站 
色 和 葡萄 球 | 


有 了 明显 合并 证 .感染 病原 体 为 钢 绿 假 单 胞 菌 
菌 和 肺炎 克 雷 伯 菌 的 免疫 受 损 患者 病死 率 
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第 八 章 ”支气管 - 肺 真 苗 病 


第 一 节 ，” 肺 念珠 菌 病 


潘 “ 环 


人 






肺 念珠 菌 病 (pulmonary candidiasis) 亦 称 念珠 菌 肺 # 
:、 亚 急性 或 慢 
统称 支气管 及 


家 





(candida pneumonia) 是 由 念 
性 肺 部 感染 。 通 常 也 包括 支气管 念珠 菌 病 ， 


念珠 菌 病 (bronchopulmonary candidiasis) 。 


【病原 体 与 流行 病 学 】 

肺 念 球菌 病 的 病原 体 主 要 是 自 念珠 1 
来 念 珠 菌 、 近 平滑 念珠 菌 等 。 临 床 分 离 的 
念珠 菌 为 多 见 , 但 近年 非 白 念 染 
康 唑 的 预防 性 应 用 及 中 心静 脉 帝 管 有 关 。 














菌 属 中 以 自 








【发 病 机 制 与 病理 】 


闪 、ICU 患者 扳 
到 ` 器 入 人 造 装 置 、 
疗 、 骨 肠 道 或 心脏 外 科 手 术 、 作 院 时 间 延 长 、HIV 感 水、 是 


尿 病 等 。 

肺 念 珠 菌 病 主 要 通过 吸入 .也 可 通过 血 源 
人 ( 原 发 ) 性 感染 多 内 定植 于 口腔 和 上 呼吸 道 的 念珠 菌 在 机 
体 防御 机 制 削弱 时 吸入 致 病 。 在 粒 细胞 缺乏 .静脉 导管 留 
置 .糖尿 病 , 肯 衰 竟 等 易 发 生 血 源 性 肺 念珠 苗 病 。 此 外 绞 少 
见 的 是 先天 性 肺 念 珠 菌 病 , 系 新 生 儿 出 生 时 经 产道 获得 的 

念珠 菌 侵 和 下 呼吸 道 后 由 靖 
强 .引起 以 中 胞 浸润 为 主 的 急性 炎症 反应 ,可 形成 小 
腑 肿 ,病灶 周围 有 菌 丝 和 吞噬 细胞 浸润 .后 期 形成 生死 、 空 
洞 ` 纤 维 化 及 肉芽 肿 病 变 。 


































由 转 成 菌 丝 相 . 毒 力 增 












【临床 表现 】 

本 病 无 特异 性 表现 。 可 表现 为 不 能 解释 的 
呼吸 道 症状 .而 体征 轻微 ; 血 源 播 散 型 常 出 现 念 珠 堵 政 奋 六 
和 休 完 ,最终 导致 呼吸 误 竟 、 通 常 . 肺 念 球菌 病 按 感 
和 临床 表现 可 分 为 支 气 

多 气管 炎 型 病变 主要 系 
现 为 局 部 的 呼 1 状 . 咳 听 , 共 全 出 咳 . 咳 少 亿 站 他 
大 或 腑 疾 发 现 [ 腔 、 啊 部 及 支 所 人 


门 腊 . 沂 诊 侦 及 十 哩 癌 ， 雪 ” 








续 发 热 、 













和 间 | 央 引 弓 主要 圾 





气管 


NE 





次 攻 在 点 汐 


守 肌 类 而 各 甩 炎 型 太 彰 好 
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免疫 抑制 或 极度 训 弱 的 患者 , 呈 急 性 肺炎 或 败血症 表现 。 ( 口 咽 部 或 支气管 树 下 行 感染 ) ,或 细小 结 节 状 或 弥漫 性 浸 











血 源 播 散 型 肺 念珠 菌 病 常 出 现 念珠 菌 血 症 和 休克 表现 。 润 影 (血行 播 散 );@ 可 排除 细菌 等 其 他 病原 体 所 致 肺炎 ; 
转台 格 的 痰 或 支气管 分 沁 物 标本 两 次 显微镜 检 酵 母 假 菌 丝 
【影像 学 表现 】 或 菌 丝 阳性 .以 及 真菌 培养 有 念珠 菌 生长 , 且 2 次 培养 为 同 









影像 学 表现 特异 性 差 。 支 气管 炎 型 在 X 线 上 大 多 无 ”一 菌 种 (血行 播 散 者 除外 );@ 血 清 BD 葡 聚 糖 抗原 检测 (9 
异常 表现 .或 仅 有 两 下 肺 纹理 增多 、 增 粗 . 模 糊 , 偶 见 肺 门 试验) 连续 2 次 阳性 。 
淋巴 结 肿 大 。 支 气管 -肺炎 型 见 中 下 肺 野 弥漫 性 班 片 状 实验 室 诊 断 :直接 涂 片 镜 检 ,一 般 在 送 验 标本 后 1 小 
影 。 肺 炎 型 则 呈 小 片 状 或 大 片 状 阴影 , 常 波及 整个 肺叶 ， 为 临床 提供 ; 或 菌 丝 与 出 芽 醇 
或 有 小 片 状 阴影 影 的 大 片 融合 ,甚至 月 肿 形成 。 病 变 可 以 母 (芽孢 ) 并 存 (念珠 eh 无 菌 部 位 组 织 病 
在 短期 内 变化 ,或 出 现 游 走 , 亦 可 伴 胸膜 改变 。 少 数 病例 呈 阳 性 者 可 确诊 为 
影像 学 上 可 表现 为 间 质 性 病变 ,或 到 粒状 阴影, 可 有 柄 全 受 eid er 为 论 mt 
趋势 。 偶尔, 无 基础 疾病 的 患者 肺 部 出 现 孤 立 性 结 节 ( 念 
珠 菌 球 ) ,酷似 肿瘤 。 慢 性 病变 呈 纤 维 条 索 状 阴影 和 代 偿 
性 肺 气 肿 。 与 曲 短 和 隐 球菌 相 比 , 肺 念珠 菌 病 表现 为 实 






























变 影 较 多 见 。 j 原 治疗 ;念珠 菌 菌 种 的 不 同 古 选择 治疗 
药物 的 重要 一 ( 表 17-8-1)。 加 经 验 治疗 :对 疑 
【诊断 】 似 肺 念珠 菌 病 患 疗 。 对 于 血 流动 力学 稳 








车 分 泌 物 念 。” 定 , 非 中 性 粒 细胞 减少 的 非 危 重 
病 。 应 从 史 者 , 氢 康 唑 为 首选 药 本 和 
细胞 减少 , 且 可 能 为 


念珠 菌 肺炎 和 上 肺 脓肿 均 其 少见 。 痰 或 支 气 和 
珠 菌 阳性 多 为 定植 菌 , 不 能 据 此 诊 id 
宿主 因素 ,临床 表现 .微生物 学 三 个 方面 综合 考虑 。 疑 似 病 
例 的 诊断 需 具备 以 下 各 项 :中 宿主 因素 感染 性 肺炎 的 
表现 。 影像 学 检查 有 新 出 现 的 局 灶 性 或 弥漫 性 支气管 肺炎 


表 17-8-1 念珠 菌 属 对 常用 抗 真菌 药 的 敏感 性 


,先前 未 使 用 哗 类 药物 
# 不 稳定 或 中 性 粒 
me 





















菌 ”种 氟 康 唑 ” ” 伊 曲 康 唑 ” 。 伏 立 康 唑 ” 泊 沙 康 唑 ”人 氟 胞 喀 啶 两 性 圳 素 B 未 自 菌 素 类 
白 念 珠 区 S S S S 5 S 
热带 念珠 菌 S S S S S S S 
近 平滑 念珠 菌 S S S S S S SR 
光滑 念珠 菌 SDD~R SDD~R SDD~R SDD~R S 本 入 
克 采 念珠 菌 R SDD~R S S 讼 六 Sl S 
葡萄 牙 念 珠 菌 S S S S S SR S 






伊 曲 康 只 数据 来 源 均 为 分 离 自 口 咽 部 竺 膜 念珠 菌 ;8: 近 平滑 念珠 菌 棘 白 菌 过 





ij 很 少见 。T: 中介 ;R: 耐 药 ;S: 敏 感 !'S-DD: 齐 
证 依赖 :中 介 ;R: 耐 药 ;,S: 锡 










敏感 
用 于 治疗 肺 念珠 苦 病 的 药物 主要 有 : 见 。 卡 泊 芬 兆 首 日 70mg, 以 后 50mg/d; 米 卡 苍 净 50mg/d; 
(1) 两 性 从 


B 去 氢 胆 酸 盐 (AmBD) 以 阿 尼 苏 兆 首 日 290mg, 以 后 100mgy/d。 
及 3 种 含 脂 复合 制剂 (LLFA-mB)。AmB-D 治疗 剂量 为 每 (4) 气 胞 喀 晓 
日 0.5 一 0. 7mg/kg', 治 不 性 咯 差 的 光滑 念珠 菌 
念珠 菌 所 致 者 . 剂 旦 宜 增 至 每 日 Img/kg。LFA-mB 常用 
剂量 为 每 日 3 一 5mg/kg。 【预防 ] 

类 ww 800mg( 12mg/kg) ,以 后 每 昌 腹 念 珠 前 病 的 戎 防 :人 各 极 治 疗 基 础 病 ;@@ 合 理 使 用 搞 
400mg(6mg/kg) ; 仇 曲 康 唑 第 1.2 天 每 日 2 次 ,每 次 200mg 菌 药 物 , 严 相 剂 星 和 疗 小 + 和 1 
前 滴 , 第 3 一 14 天 每 日 1 次 ,每 次 200mg; 如 口服 每 上 2 次 ， 所 ee he Te i i 和 i Tes 
每 次 200mg; 伏 立 康 唑 对 念珠 音 于 和 免疫 功能 低下 者 ) 上 加强 支 










常 与 AmB 联合 治疗 ,每 日 100 一 
150mg/kg, 分 4 次 口服 ,静脉 滴 注 分 2~4 次 给 药 。 























菌 届 的 抗菌 活性 高 于 饭 康 唑 。” “ 拨 除 深 静 脉 留针 第 
及 供 晶 上 康 奉 ,剂量 首 日 2 次 ,每 次 400mg(6mg/ kg) .以 后 每 





川 2 次 .每 次 200mg(3mg/kg)。 参考 文献 
(3) 姜 白 菌 索 类 :目前 仅 有 静脉 制 剂 .临床 不 良 反应 少 1 中国 伐 驮 性 中 戎 感染 工作 组 . 备 液 病 / 恶 性 肿 闹 患者 侵袭 性 
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第 八 章 ”支气管 - 肺 真菌 病 


:的 诊断 标准 与 治疗 原则 (第 三 次 修订 ). 中 华 内 科 杂 志 ， 胞 在 局 部 肺 组 织 中 长 期 浸润 可 产生 多 种 致 纤维 化 的 细胞 因 
02d A 子 , 如 转化 生长 因子 8 血小板 生 长 因子 等 .最 终 形成 肺 间 














2. 中 华 医学 会 “念珠 菌 病 诊 治 策略 高 峰 论 坛 " 专 家 组 . 念珠 菌 质 纤 维 化 。 
交 讼 卫 与 治 辣 4 专注 睦 训 中 国 镶 光 与 化 池 守 志 50 区: 病理 改变 包括 小 出 性 细 支 气管 ` 符 液 内 赛 , 支 气管 中 
的 心性 肉芽 肿 、 近 端 支气管 的 变性 支气管 扩张 、 肺 不 张 和 哮 酸 












3， 中 华 医学 会 呼吸 病 学 分 会 感 
编辑 委员 会 . 肺 真 菌 病 诊断 和 治 
志 ,2007,30(11):821-834. 

4. Mandell GL,Bennet t JE, Dolin R. Principles and Practice of 





学 组 .中 华 结核 和 呼吸 杂志 
专家 共识 . 中 华 结核 和 呼吸 杂 






性 粒 细胞 性 肺炎 。 支 气管 医 膜 常见 嗜 酸性 粒 细 胞 、 淋 巴 细胞 ， 
和 和 汪 用 用 浸 光 A 气管 和 细 支 气管 。 引 起 黏液 舱 塞 
层 及 曲霉 菌 丝 所 组 成 ， 
可 见 到 库 施 名 Ne 和 夏 和 上 痘 蝇 体 .并 导致 中 心性 支 气 
管 扩张 , 赃 塞 的 近 端 支气管 扩张 ,而 远 端 保持 正常 .有 别 于 通 
常 的 细菌 性 感染 所 致 者 。 侦 见 肺 实质 坏死 性 肉芽 肿 和 闭塞 
guidelines {or the management of candidiasis: 2009 update by the 性 细 支 气管 炎 。 尽管 病理 标本 上 存在 明显 的 哮 酸 性 粒 细胞 浸 
Infectious Diseases Socicty of America Clin Infect Dis, 2009. 48 润 ,但 支气管 肺泡 液 中 很 少见 到 ,与 慢性 嗜 酸性 粒 细胞 性 
(5) :503-535. 肺炎 利 过 敏 性 肺 血管 炎 (churg-strauss 综合 征 ) 明 显 不 同 。 

6. Clinical and Laboratory Standard Institute (CLSI). (二 ) 曲 老 球 ”由 答 球 最 常 发 生 于 已 经 存在 的 肺 空 油 
Reference method for broth dilution antifungal susceptibility testing 内 ,包括 肺结核 ,支气管 扩张 、 肺 襄 肿 、 亚 性 肿瘤 等 疾病 形成 
of yeasts: Approved standard, 3rd ed，CLSI document M272A3. 的 肺 空洞, 偶 见 于 胸膜 腔 特 别 是 外 科 瘦 痕 或 胸膜 粘连 形成 














Infectious Diseases. 7th ced. Philadelphia: Churchill Livingstone, 
2010:3225-3240. 
5，Pappas PG,Kauffman CA, Andes D,et al . Clinical practice 












































Wayne, PA: CLSI, 2008, 的 腔 隔 内 。 由 天 作 借 和 柏 人 宅 洞 , 届 于 腐 物 性 寄生 , 仅 伴 轻 
微 的 组 织 侵犯 。 生 长 7 洞 内 的 申 由 曲 短 丝 缠 绕 包 误 
二 节 肺 曲 霉 病 而 成 ,其 引流 和 血 供 较 差 ,好 侵犯 局 部 结构 特别 是 血管 ,很 


革 华 茵 少 侵犯 肺 实质 或 经 血管 扩散 。 少 数 情况 下 曲 短 球 可 变 为 具 
二 侵入 性 ,其 致命 。 
曲 逢 病 (aspergillosis) 是 美国 第 3 位 需要 住院 的 系统 (三 ) 侵袭 性 肺 曲 才 病 (invasive pulmonary aspergillosis， 
性 真菌 感染 。 肺 是 最 常见 的 靶 器 官 。 肺 曲霉 病 (pulmonary ”IPA) 吞噬 细胞 数量 和 功能 在 急性 IPA 的 发 病 中 具有 重 
aspergillus fungus disease) 临床 表现 复杂 ,具有 多 种 分 型 。 ”要 意义 。 淋 巴 细胞 介 导 的 细胞 免疫 也 具有 重要 的 防御 功 
本 节 主 要 讨论 3 种 常见 类 型 :过 敏 性 支气管 肺 曲霉 病 , 曲 每 ”能 。 实 验 研究 证 明 , 中 性 粒 细胞 可 阻止 的 形成 .而 
球 和 侵袭 性 肺 曲霉 病 。 单 核 细胞 则 主要 影响 分 生 孢 子 。 与 临床 上 本 病 好 发 于 粒 细 
胞 缺乏 和 细胞 免疫 损害 患者 是 吻合 的 ,而 在 丙种 球 蛋 白 缺 
【病原 体 】 乏 或 功能 认 乱 患者 发 生 率 并 无 增加 .提示 体液 免疫 不 起 主 
曲霉 (Aspergizlus species) 是 自然 界 无 处 不 在 的 一 类 ”要 作用 。 病 理 表现 主要 为 急性 坏死 性 出 血性 肺炎 . 炎 性 浸 
真菌 ,有 600 多 种 。 引 起 人 类 感染 的 约 40 种 ,以 烟 曲 考 ” 润 \ 化 肤 , 进 而 形成 肉芽 肿 。 菌 丝 在 肺 内 增殖 .侵入 血管 . 导 
(4. Huaigatas)、 黄 曲霉 (4A. Jarvus)、 黑 曲霉 (A.miger)、\ 土 致 坏死 性 血管 炎 ,造成 血栓 或 菌 栓 . 引 起 咯血 和 血行 播 前 
曲霉 (4A. jerrws) 等 较 常 见 。 曲 霉 结构 包括 分 生 孢 子 头 和 足 ”在 脑 . 肝 、 肖 ,心脏 等 脏 器 产生 曲 守 。 肺 外 曲 竹 脓肿 、 菌 
细胞 ,后 者 为 转化 的 厚 辟 , 脱 化 菌 丝 细胞 。 曲 等 所 产生 的 分 ” 检 的 血行 播 散 也 可 引起 肺 内 感染 病灶 。 
生 钨 子 随 气流 进入 人 体 呼 吸 道 后 可 以 暂时 黏附 和 寄居 ,如 
吸入 量 大 或 人 体 免疫 功能 损害 则 萌发 菌 丝 发 病 。 【临床 表现 】 
(一 ) ABPA 患者 多 为 特异 性 体质 . 常 对 多 种 食物 及 
【发 病 机 制 与 病理 】 药物 过 敏 ,临床 表现 为 反复 发 作 喘息 ,咳嗽 , 咳 疾 ,咯血 .发 
(一 ) 过 敏 性 支气管 肺 曲霉 病 {allergic bronchopulmonary 热 , 头 痛 , 胸 痛 等 , 约 50% 的 患者 咳 棕 色 痰 栓 .其 中 咯血 绝 
aspergillosis, ABPA) ”此 型 是 机 体 对 曲 等 抗原 的 过 敏 反 应 ,是 。 ”大 多 数 为 疾 血 .但 有 +4“ 的 患者 咯血 量 偏 大 。 喘 息 发 作 时 
1 型 和 四 型 变态 反应 的 合作 用 ， 大 世 孢 子 被 的 双 肺 可 闻 及 哮 嘻 可 闻 及 湿 哆 音 , 晚 期 多 有 发 引 及 棕 
后 ,在 气 道内 不 断 产生 真菌 Pas £ 四 i eR 发 常 交 煌 出 现 。 国富 所 i I 司 程度 的 
抑制 乔 噬 细胞 的 活性 , 阻 得 其 对 em 和 人 险 3 成 .ABPA 串 
内 定植 。 曲 短 抗 原 可 激活 淋巴 细胞 ,增强 IL4、IL5 的 
基因 表达 ,引起 血清 总 lgE 和 曲霉 特异 性 抗体 升 高 以 及 局 。 ”治疗 由 才能 消退 ,少数 病例 注 
部 生 粒 细胞 . 单 核 细胞 的 大 : .导致 气 道 及 其 周 赎 (二 ) 曲霉 球 最 常见 的 症状 是 路 血 .发生 率 为 530%% 一 
肺 组 织 炎 症 反应 ,最 终 形 成 一 系列 病理 改变 。 叶 酸性 粒 细 90 冶 . 略 血 量 从 很 少量 到 太 最 致死 性 咯血 不 等 ， 其 他 党 网 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


症状 有 慢性 咳嗽 . 偶 有 体重 减轻 。 除 非 合 Ee 从 , 患 








者 一 般 无 发 热 。 山 ee a ea 
个 别 病例 可 导致 支气管 胸膜 瘘 。 部 分 吕 者 旦 现 人 
程 ,持续 多 年 无 症状 。 


(三 ) IPA 典型 病例 为 粒 细胞 缺乏 或 接受 广 谱 抗 生 
素 、 免 疫 抑 制剂 和 激素 过 程 中 出 现 不 能 解释 的 发 热 .胸部 证 
状 以 干咳 ,胸痛 最 常见 。 咯 血 虽 不 如 前 两 种 症状 常见 .但 具 
有 提示 性 诊断 价值 。 当 肺 内 病变 广泛 时 则 出 现 气急 .甚至 
呼吸 衰竭, 约 30 吧 的 患者 可 以 有 肺 外 器 官 受累 .主要 见于 
血 流 丰富 的 器 官 ( 心 . 肝 、 晤 、 脑 ` 冒 肠 等 )。 











(一 ) 影像 学 表现 


1. 寄生 型 ， 肺 曲霉 球 表现 为 空洞 / 空 腔 内 可 移 动 团 






































块 .上 缘 弧 形 .并 与 周围 形成 空气 半月 征 , 邻 近 胸 膜 可 以 增 
厚 .偶尔 一 - 些 曲 恬 菌 球 可 以 钙化 . 曲 穴 菌 球 的 位 置 随 患 者 体 
位 的 改变 而 改变 ,呈现 易 变 特征 。 常 为 单个 .上 叶 多 见 , 亦 
可 见 多 发 

2. 这 ABPA 影像 学 大 多 出 现 于 病程 的 某 一 阶 
段 .并 不 总 是 与 急性 期 症状 相 桂 征 性 的 征 禾 有 : OR 
一 部 位 民 徊 ei Si ll 支 

生 型 条 带 状 阴影 ( 支 





人 


艺人 已 ee 河 圆 形 透 光 









影 (中 央 型 支 4 ee 肺泡 炎 呈 弥漫 性 毛 
玻璃 状 间 质 性 病变 ， es 旦 绎 纪 了 窜 及 形成 。 










3. 侵袭 型 ”名 D 急 性 IPA:CT 典型 表现 早期 (0 一 5 天 ) 
为 炎症 阴影 ,周围 旦 现 注 劣 





多 或 称 " 公 轮 征 ”, 病 
灶 半 玮 出 血 所 致 ): 随 后 (5 一 10 天 ) 炎 症 病灶 出 现 气 腔 人 









变 充气 征 ; 再 后 (10 一 20 天 ) 可 见 病灶 呈现 半 
月 形 透 光 区 (空气 半月 征 肺 栓塞 和 凝固 性 坏死 ), 进 一 步 可 
变 为 完整 的 坏死 空洞 。 多 为 单 发 , 亦 可 多 发 。 病 灶 大 小 不 







一 ,分 布 无 特异 性 者 多 为 单 发 或 多 发 的 肺 部 炎症 
浸润 或 结 节 洞 形成 。@@ 侵 袭 性 曲 窒 性 
上 常 无 明显 改变 。 鲍 慢性 坏死 性 肺 曲牌 病 


(chronic i ee 和 CNPA) : 









和 经 

润 性 肺结核 。 
(二 ) 病原 学 和 组 织 学 检查 
1. 涂 片 镜 检 和 和 培养 ”选取 3 


庙 泡 漆 洗 


型 








洪 或 合格 痰 标本 制 成 


分 枝 的 有 陋 菌 丝 ) ,同时 接种 沙 堡 谅 脂 培 痢 
: 晴 种 


galaciomannan.GMD) ,对 中 
用 宇 感 浴 .敏感 性 和 特异 性 蔡 





断 价值 ,采用 0. 5 为 临界 值 . 特 别 是 浓度 这 1. 0 一 1. 5mg/ml 
或 随访 呈现 进行 性 升 高 者 。 对 高 危 思 者 尤其 是 恶性 血液 病 
患者 有 早期 诊断 价值 ,通过 连续 监测 患者 的 GM 水 平 , 还 
有 助 于 了 解 疾 病 的 进展 程度 .以 及 对 治疗 的 反应 和 预后 。 



























3. 分 子 生物 学 方法 “分 子 诊断 具有 特异 性 和 敏感 性 
高 ,快速 等 优点 ,PCR 监测 方法 有 很 多 .如 梨 式 PCR、 实 时 








PCR 等 ,可 用 于 血 、 支 证 泡 灌 洗 液 . 脑 消 液 和 活检 组 织 
的 检测 ,血液 是 首选 标本 。 血 液 循环 中 真菌 DNA 是 不 连 
续 释 放 的 ,大 多 数 研究 者 建议 每 周至 少 检测 2 次 ,以 连续 2 
次 结果 阳性 为 诊断 标准 。 有 报道 敏感 性 和 特异 性 均 在 





90% 以 上 。 但 PCR 法 还 有 很 多 不 足 ,如 检测 的 标准 化 及 实 
验 室 之 间 的 差异 等 。 
4 组 织 学 检查 “经 支气管 或 经 皮 肺 活检 标本 送 检 , 最 


诊断 价值 的 是 见 到 典型 则 和 喜 菌 丝 ,通常 HE 染色 即 可 ,但 
坏死 组 织 中 菌 丝 着 色 较 淡 , 采 用 吉姆 萨 染色 更 为 理想 。 
(三 ) 诊断 判定 










1. 寄生 型 ” 肺 曲 终 球 依据 有 影像 特征 可 作出 临床 诊 
有 时 知 要 与 其 他 真菌 球 , 空 腑 化 错 构 泣 . 肺 冶 、 肺 ts 





球 如 变 肿 相 鉴 别 ,病原 学 和 病理 组 织 学 检查 亦 是 需要 的 。 
2 过敏 型 ABPA 公认 的 诊断 标准 包括 :中 反复 哮 噶 
样 发 作 ;@ 外 周 血 ? 泣 细胞 增高 宇 1 X10” /L;@X 线 一 
过 性 或 游 走 1 上 i ‘i lgE 浓度 宇 1000mg/ ml; 
由 所 性 反应 ( 风 团 及 红 尝 );@ 血 清 
村 性 抗 曲 窒 IgE 和 JeG 滴 度 升 高 ; 
rede oh ke 













(central bronchiectasis, CB) 仅 出 现 于 病程 后 ? 0 用 该 
标准 有 ABPA-S 和 ABPA CB 之 分 ,前 者 指 符合 除 CB 外 的 


所 有 标准 ,后 者 指 包 括 CB 在 内 的 所 有 ee 有 人 将 
ABPA 分 为 五 期 ;工期 ,急性 发 作 期 ;下期 .缓解 期 , 即 肺 部 
央 se 失 ,症状 级 解 , 血 消 IgE 在 6 周 内 下 降 35% 
期 ,急性 加 重 期 , 即 症状 再 次 加 重 , 伴 有 血清 JgE 升 高 两 倍 
以 上 ;下期 ,激素 依赖 期 ,患者 需要 持续 应 用 糖 皮 质 激素 绥 
解 症状 ; VY 期 ,纤维 化 期 即 胸部 CT 可 见 到 纤 te 本 蜂 
窝 肺 的 改变 .这 时 常 需要 用 titi 
可 人 化 是 




























条 


ER 有 CT 抽 
性 18E 和 浊 考 度 汪 阳性; 而 郊 有 实质 上 
3, 侵袭 型 ”根据 侵 玖 性 肺 相 苦 病 分 级 诊 
确诊 临床 诊断 、 拟 诊 3 级 ,确诊 只 需要 只 备 组 织 学 台 
I 确定 的 微生物 学 证 据 , 不 涉及 宿主 因素 。 临 床 诊 
eh en 








断 标 准 ,分 为 















指 符合 宿主 
【治疗 】 
(一 ) 寄生 型 ， 师 出 往 球 咯 血 频繁 或 世 大 时 推荐 手术 





2 病 不 适宜 于 术 或 肺 功能 损害 不 能 胜任 手术 








者 可 采用 支气管 动脉 栓塞 止血 。 抗 曲 签 药物 全 身 应 用 不 能 
肯定 ,口服 伊 曲 康 唑 可 能 有 效 .局 部 应 用 两 性 答 罕 效果 不 


二 ) 过 敏 型 首选 选 糖 皮质 激素 治疗 。 急性 期 推荐 剂 
量 : 泼 尼 松 0. 5mg/(kg。 d),2 周 后 改 为 隔日 给 药 ,疗程 3 
个 月 。 减 坚 应 根据 症状 X 线 改变 和 总 IgE 水 平 酌 定 ,要 求 
总 IgE 降低 35% 以 上 。 其 后 1 年 内 必须 密切 随访 , 若 出 现 
血清 总 lgE 升 高 或 胸 片 出 现 浸 润 ,即使 没有 症状 , 均 按 急性 
期 处 理 方案 予以 再 治疗 。 症 状 严重 者 最 初 2 周 泌 尼 松 剂 量 
至 40~60mg/d, 疗 程 亦 可 视 病情 适当 延长 。 慢 性 激 
摧 性 哮喘 期 和 肺 纤维 化 期 患者 震 要 长 期 应 用 激素 , 提 
倡 喇 日 服药 以 减少 药物 不 良 反 应 。 对 于 在 缓解 期 持续 应 用 





















糖 皮 质 激素 存在 争议 ,因为 仅 有 一 小 部 分 患者 发 展 到 慢性 
《 素 依赖 期 ,尽管 有 些 患者 持续 应 用 低 剂量 糖 皮质 激素 ,也 








可 能 经 历 急 性 加 重 过 程 。 对 于 儿童 来 说 ,经 常 合并 性 性 纤 
维 化 (cystic fibrosis,CF) ,激素 剂量 要 大 一 些 .疗程 加 长 ,一 
般 来 说 起 始 2mg/(kg . d) ,应 用 1 周 ,然后 减 至 lmg/(kg* 
d) ,1 周 后 减 为 隔 天 应 用 , 减 至 0.5mg/(kg* d) 维 持 3 个 
月 ,然后 在 3 个 月 内 逐渐 停 用 ,并 密切 随访 影像 学 血清 IgE 
水 平 , 若 IgE 水 平 上 升 2 信 或 以 上 时 ,要 增加 激素 剂量 。 过 
去 对 抗 真菌 药物 治疗 意见 存在 分 歧 , 近 年 来 两 个 随机 对 照 
临床 试验 支持 应 用 供 曲 康 只 。 伊 曲 康 唑 (200mg', 每 天 2 
次 ) 可 以 降低 血清 IgE 水 平 ,改善 肺 功能 和 运动 耐力 ， 降低 
疾 中 嗜 酸性 粒 细 胞 数量 ,减少 急性 加 重 期 禧 皮质 激素 剂 芭 。 
(三 ) 侵 获 型 ”造血 干细胞 移植 受 者 及 急性 血性 白 
病 或 骨骼 增生 异常 综合 征 患 者 预防 治疗 推荐 泊 沙 康 唑 ， 
他 可 选择 的 药物 包括 伊 曲 康 唑 , 米 卡 芬 兆 两 性 乔 素 也 
质 体 吸 人 剂 等 。 经 验 性 抗 真菌 治疗 推荐 两 性 器 素 B 用 其 
脂 质 体 、 伊 曲 康 哈 、 伏 立 康 唑 或 卡 泊 芬 净 。 很 多 年 来 ,两 性 
短 素 书 是 治疗 IPA 的 一 线 药物 ,但 其 可 引起 严重 的 不 良 反 
应 包括 肾 毒 性 .电解 质 率 乱 、. 过 级 反应 等 。 新 的 脂 质 体 两 性 
BB 制剂 引 和 人 可 减少 不 良 反应 。 伏 立 康 唑 是 新 的 广 谱 
:只 类 药物 ,被 批准 用 于 IPA 的 初始 治疗 ,有 静脉 和 怕 民 
两 种 剂型 ,推荐 剂 忆 为 每 日 2 次 苗 脉 滴 注 .第 一 天 每 每 次 
6mg/kg; 以 后 每 次 4mg/kg。7 天 后 可 考虑 改 为 口服 
200mg, 每 日 2 次 。 伏 立 康 唑 较 两 性 堆 素 也有 较 好 的 前 受 
党 te 良 反 应 是 视力 模糊 、 委 光 、 视 觉 颜色 改变 . 肝 
:反应 较 少 见 。 如 初始 治疗 无 效 , 震 在 明太 
诊断 的 FF 进行 补 救治 疗 ,可 选择 卡 泊 芬 兆 ( 第 一 大 
70mg, 之 后 50mg/d) 或 米 卡 芬 兆 (100 一 150mg” dd) 、 脂 质 体 
两 性 等 素 也 .让 沙 康 唑 、 供 曲 康 哈 。 然 而 ,在 伏 立 康 唑 初始 
治疗 失败 的 IPA 患者 中 不 推荐 使 用 仇 曾 诬 几 作为 补 娄 洛 
疗 。IPA 的 最 短 疗 程 为 6 一 12 周 .应 该 根据 治疗 反应 
停止 抗 真 菌 治 疗 的 前 提 是 影像 学 吸收 ` 遇 宕 消除 全 和 
功能 恢复 。 值 得 指出 的 是 . 血 滞 GM 试验 结果 民 日 
不 是 以 作为 停止 抗 真 菌 治疗 的 唯一 标准 。 对 于 免疫 缺陷 患 
洛 应 在 免疫 缺 了 I 时 期 j 直至 病灶 消散 。 对 于 已 洽 
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支气管 - 肺 真菌 病 


疗 成 功 的 IPA 患者 , 若 预期 将 发 生 免 疫 抑制 .重新 应 用 抗 
真菌 治疗 能 预防 感染 复发 。 
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第 三 节 ” 肺 隐 球 菌 病 
王 葆 青 
肺 隐 球 菌 病 (pulmonary cryptococcosis ) 是 


二 由 隐 球 
《cryptococcus) 所 致 的 亚 急性 或 慢性 肺 部 真菌 感 j 
临床 表现 为 肺炎 或 无 症状 肺 部 结 节 影 .严重 者 可 出 现 刍 性 
呼吸 窘迫 综合 征 (ARDS) 。 肺 隐 球 芮 病 可 发 生 于 免疫 正常 
人 群 .但 常见 于 免疫 抑制 尤其 是 AIDS 患者 。 








【病原 学 与 流行 病 学 】 

隐 球 菌 属 至 少 有 38 个 种 .引起 人 类 感染 的 主要 为 新 生 
区 球 菌 (Cryptococeas neoformans) 和 格 特 隐 球 菌 (Crvpio 
coccus gatti)。 新 生 隐 球菌 广泛 存在 于 世 界 各 地 的 环境 十 
二 中 ,干燥 的 名 业 中 尤其 常见 。 乌 禽类 ,尤其 驴子 是 人 类 隐 
球菌 病 的 重要 传染 源 。 而 格 | 站 布 则 多 限 主 涡 
洲 、 非 洲 、 东 南亚 和 北美 洲 。 隐 到 散发 性 , 偶 生 加 


5 ny a HIV 

























植 或 氏 期 使 用 糖 皮 砚 
染 。 免 疫 功 能 正常 的 
。 笔 者 曾 总 结 

HI 从 1981 年 1 月 
大 陆 肺 宙 锯 病例 . 男女 发 病 比 例 为 2.3 :1, 生 摧 上 


40 一 50 岁 多 网 ,儿童 公克 (上 3. 14 独 例 无 蕊 ? 


2008 年 12 月 公 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 3 


接触 史 , 职 业 以 农民 相对 较 多 ( 占 34.9).69.7% 病 例 既 往 。” 菌 病 鉴别 。 
无 基础 疾病 。 实验 室 检查 如 外 周 血 的 白细胞 、 血 沉 等 一 般 正 常 .但 早 
部 分 患者 白细胞 计数 可 达 (10 一 20) X10?7L。 









长 发 病 机 制 】 

市 隐 球 菌 病 的 自然 演变 取决 于 宿主 免疫 状态 。 免 疫 健 
多 呈 局 限 性 或 自 限 性 ,而 免疫 低下 宿主 常 为 进 
行 性 和 播 散 性 。 
感染 的 主要 途径 为 吸 人 环境 中 隐 球 菌 孢子 。 隐 球菌 在 
体外 为 无 或 仅 有 小 尧 膜 钨 子 :进入 人 体内 后 很 快 形成 

厚 鞠 膜 , 致 病 力 则 明显 增强 。 
肺泡 巨 喉 细 胞 接触 、 符 噬 隐 球菌 孢子 后 ,激活 工 辅助 
细胞 (Thl) 免 疫 应 答 以 清除 钨 子 。 隐 球菌 某 膜 多 糖 可 抑制 
人 体 吞 喉 细 胞 ,抑制 白细胞 趋 化 反应 , 莱 腊 多糖 也 可 激活 补 
体 旁 路 ,后 者 参与 免疫 调理 作用 。 内 此 ,免疫 健全 宿主 中 常 
形成 隐 球 菌 肉芽 肿 .病变 台 织 中 单 核 细 胞 和 多 核 巨 细胞 内 
芯 缺陷 者 中 不 易 见 到 肉芽 肿 ,在 肺 
有 较 多 的 液 性 胶 样 物质 , 缺 






































图 17-8-1 肺 隐 球 菌 病 胸部 CT 表现 (1) 

女 ,31 岁 ,无 业 。 咳 嗽 、 咳 痰 伴 发 沈 诊 

【临床 表现 】 检 见 组 织 内 类 上 皮 细 有 胞 及 多 核 巨 细胞 Te 厚 辟 醇 伍 样 
本 病 临 床 表现 轻重 不 一 ,缺乏 特异 性 ,可 为 无 症状 的 肺 页 菌 。PAS 染色 阳性 

部 结 节 影 ,也 可 为 肺炎 ,甚至 ARDS。 大 多 表现 为 咳嗽 , 咳 

,部 分 患者 可 出 现 胸痛 咯血 ` 气 


















多 见于 免疫 抑制 患者 ,临床 表现 为 严 
有 Ws 呼吸 困难 等 症状 ,如 不 及 三 
局。 累及 用 A 合并 
患者 可 出 现 头 ” 脑膜 刺激 征 。 病 
灶 局 限 或 多 发 结 节 肿 块 影 者 常 无 明显 阳性 体征 。 
肺 部 病变 范围 较 者 , 除 气 促 和 发 绀 外 , 尚 可 有 胸部 
病灶 处 即 诊 呈 浊 音 , 可 闻 及 细 湿 哆 音 或 胸膜 摩擦 音 ,少数 病 
例 有 胸腔 积 液 体征 。 

胸部 影像 学 改变 可 ed 立 不 同 的 单 发 或 多 
发 结 革 肿 霹 影 \ 片 状 浸润 由 变 ) 和 弥漫 混合 病变 等 
:种 类 型 。 病 灶 以 中 下 肺 野 相 对 多 见 , 常 位 于 肺 野外 带 。 
无 症状 和 轻微 症状 者 多 表现 为 类 贺 形 或 形态 不 规则 密度 增 
苘 影 ,边缘 清晰 或 模糊 ,一 般 雹 胸膜 止 陷 征 ( 图 17-8-1、 医 
17-8-2)。 早 期 结 节 性 密度 影 中 可 有 均匀 一 致 ,规整 的 低 密 
度 区 ,特别 是 号 风 发 性 里 本 人 el 有 
者 凡人 和 











































体检 发 现 右 
i 细胞 内 见 区 

















边缘 清晰 或 硼 ” 〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 











es 意 部 分 患者 虽 未 经 有 效 抗 肺 隐 球菌 病 确 诊 常 有 赖 于 组 织 病理 学 检查 .在 肺 组 织 
\ 此 时 不 应 否定 肺 隐 的 肉芽 用 或 胶 冻 样 病 上 / 1 见 到 典 现 的 有 甘 膜 . 宗 颂 、 芽 生 但 无 
诊断 .急性 重症 人 为 两 肺 毛 玻 璃 影 很 快 直 经 的 本 全 网 胞 有 全 涂 意 义 。HE 染色 组 织 中 ， ; 









为 大 片 ; 发 生存 AIDS 者 ,腹部 和 线 可 见 肺 泡 及 
辐 质 性 炎 辣 ,以 及 肺 门 淋巴 结 肿 大 及 胸膜 炎 .很 难 与 肺 抱 子 





te 银 染 包 可 见 [ 体 而 不 
秋收 | 有 红 梁 色 奖 膜 成 鲜红 色 ， 血 液 .网 
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第 八 章 ”支气管 - 肺 真菌 病 


水 、 及 组 织 、 脑 硝 液 培养 到 隐 球 菌 或 涂 片 辕 汁 染色 见 到 隐 球 3. Perfect JR.Dismukes WE.Dromer F.et al Clinical practice 
菌 结合 临床 亦 可 建立 隐 染 诊 断 。 需 要 注意 隐 球 菌 可 guidelines for the management of cryptococcal disease: 2010 update 
寄居 于 正常 人 群 ， 痰 液 甚 至 气管 冲洗 液 培养 到 新 生 隐 球菌 ， by the infectious diseases society of America Clin Infect Dis.2010. 
应 结合 具体 临床 表现 、 宿 主 免疫 状态 等 来 加 以 判断 ,在 免疫 5 ee ee ， 区 
”vodman L, Schafer AI Goldman ys Cecil Medicine. 24th | 
抑制 患者 诊断 参考 价值 较 大 。 . 上 加 
d. Philadelphia: TS 。 
隐 球 菌 乳 胶 凝 集 试验 检测 脑 疹 液 . 血 、 胸 腔 积 液 、 “Pe Seunders,2011 
BALF 等 标本 中 陷 球 菌 莱 膜 多 糖 抗原 .阳性 尤其 是 高 滴 度 2 
(>>1: 160) 对 诊断 有 重要 参考 价值 。 第 四 节 ” 肺 诺 卡 菌 病 和 
访 病 依 临床 表现 ,网 部 影像 学 等 不 同 ,应 与 其 他 病原 休 肺 放 线 菌 病 
肺炎 、 肺 结核 , 韦 格 纳 肉芽 肿 、 原 发 性 支气管 肺癌 ,转移 性 肿 



















和 










胡 必 杰 
狼 等 相 鉴 别 。 

人 放 线 菌 是 一 大 类 微生物 , 仅 少数 种 属 对 人 致 病 .主要 
【治疗 】 为 放 线 菌 属 和 诺 卡 菌 属 的 部 分 区 种 。 因 能 形成 有 分 枝 的 





所 ;者 症状 .免疫 功能 状态 以 及 有 无 合 ”长 丝 ,缠绕 成 团 , 且 引 起 的 疾病 常 呈 慢性 过 程 .酷似 真菌 





ne 的 神经 系统 感染 较为 常见 ,所 感染 , 故 多 年 来 一 直 将 它们 列 为 真菌 。 然 而 ,从 这 些微 生 
Re :弥漫 性 病变 的 免疫 正常 宿 。 物 有 细胞 核 无 核 膜 .以 分 歼 方 式 繁 殖 .对 抗 细菌 药物 敏感 


主 , 旧 租 清 隐 球 前 抗原 胃 性 或 低 清 度 者 外 ) 及 师 外 隐 球 菌 。 而 对 扩 直 六 药物 不 和 二 等 竺 性 分 析 , 分 类 学 上 应 认为 其 





是 细菌 。 
病 的 患者 均 建 议 行 腰 穿 检查 以 排除 伴 发 中 枢 神 经 系统 感 。 是 细菌 
染 可 能 。 a . 2 
在 免疫 正常 患者 中 ,无 临床 证 状 且 感染 局 限于 肺 内 者 ， 、 肺 诺 卡 菌 病 
和 EF 用 药 , 密 观 病情 变化 ;或 服气 康 唑 200 一 400mg/d， 
pi et 中 度 症状 无 肺 肺 诺 卡 菌 病 (pulmonary nocardiosis) 是 由 诺 卡 菌 (No- 
?6 个 月 。 有 和 轻 全 中 懂 症 状 免疫 正 表 到 柱 主 - 


cardia) 产 生 的 肺 部 化 脓 性 肉芽 肿 性 病变 , 它 是 诺 卡 菌 病 中 

最 重要 和 常见 的 类 型 。 本 病 总 体 发 病 率 低 ,近年 来 有 所 上 
-让 口服 者， 升 ,可 能 与 免疫 功能 低下 宿主 人 群 增多 有 关 。 闫 辐 每 年 新 

和 出 每 无 1 次 ,6 一 12 个 月 。 不 能 口服 者 ， 

和 200 ne 每 天 1 en 剂量 1 一 2g)。 ”发 病例 数 为 500 一 1000 例 。 官 移植 患者 中 的 区 

rs 4 于 .并 中 要 神经 系统 如 有 播 。 为 0.7 一 3.536。 我 因 昌 有 个 案 报告 ,但 从 确诊 病例 宇 

疫 抑 制 、 临 床 表现 危 ; 系 ee 放 EPRereFilegapa 

i : 娄 妃 者 治疗 同 隐 球 效 性 脑膜 类 的 治疗 方 。 见 ' 病 原 学 诊断 技术 不 足 是 重要 原因 。 


兴 , 首 思 丙 性 从 素 卫 0.7~ mg/og 中 联合 亿 % 5 。 [病原 体 与 发 病 机 制 ] 
100mg/(kg。d) (口服 ,分 4 次 :静脉 分 2 一 3 次 ), 至今 成 染 的 主要 1 于 长 浅 ( 弘 二 850 1 
周 ,随后 氟 康 唑 200 一 400mg/d, 或 伊 曲 康 唑 200 一 4100mg/ 本 es B rte 和 占 Se ” SE 
dd, 至少 12 周 。 埋 到 临床 症状 消失 . 肺 部 病灶 吸收 ,CSF 恢 。 “一 ,> Ee or es a 加 ER 
cn ie 菌 丝 , 细 长 的 分 枝 苗 丝 ,形态 了 放 线 菌 属相 似 : 但 菌 丝 末 电 
复 正 常 。 随 访 至 少 1 年 ,防止 复发 。 免 疫 : 脱 大 。 抗 酸 染 色 为 弱 阳 性 , 哇 球状 秘 和 分 支 细 丝 
和 SN 这 
其 他 分 枝 杆菌 鉴别 。 t 
或 37C 均 可 牛 长 ， rai 最 ,24 小 时 仅 形 | 尖 大 商 
眼 可 见 的 菌落 ,一 般 害 2 天 一 1 周 始 见 菌 沙 。 和 菌落 可 时 十 
煤 或 弗 样 ,颜色 黄白 不 等 。 

诺 卡 菌 广泛 分 布 于 土 亡 中 ,可 经 呼吸 道 .皮肤 或 消化 道 
主动 免疫 功能 。 改 病 ,尚未 有 人 人 传播 的 报道 。 诺 卡 


部 弥 温 性 温润 .无 其 他 系统 累及 的 非 严重 免疫 抑制 ,感染 局 
限于 肺 部 者 ,给 予 扬 康 唑 200~400mg/d,6 一 12 个 月 ;或 伊 



















































感染 ,可 联合 试 放 es 开拓 





进入 人 体 致 病 
于 老年 男性 ,多 数 病例 发 病 前 有 免疫 功能 低下 的 背景 ,如 淋 
巴 冯 .月 血 病 .器 官 移植、 发狂 应用 度 居 美国 时 志 拓 和 化 
损 制 沸 . 也 是 晚期 艾滋 病 患 普 的 一 种 重要 机 会 : 






从 多 内 








tal. The San 


2. Gilbert DN. ga RC.Eliopoulos GM 





a 病 于 
ford guide io antimierobial therapy, 38th ed, Hyde Park: Anrimiero 〖 病 里 | 
bial Therapy lnc .2008 主要 病理 改变 为 化 肤 性 肉芽 肿 伴 有 大 是 中 考 粒 细 腹 、 


1749 








第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


淋巴 细胞 和 浆 细胞 浸润 ,组 织 坏死 ,形成 脓肿 ,其 内 可 发 现 

ee pr rn 肺 组 织 可 星 急 性 、 亚 急性 或 慢性 化 脓 

We 现 为 融合 性 支气管 肺炎 、 肺 实 变 , 坏 死 性 肺炎 伴 

| a .并 常 休 及 胸膜 产生 网 腔 积 液 或 及 网 。 可 经 血行 
播 散 引 起 脑 脓肿 和 肾 脓 肿 。 

















【临床 表现 】 
部 分 发 病 隐 匿 , 免 疫 功 能 低下 患者 则 以 急性 形式 起 病 。 
常见 症状 有 咳嗽 ,发热 \ 胸 痛 、 厌 食 、 消 瘦 、 们 翁 ,部 分 有 

脓 痰 或 血 痰 .但 非特 异性 ,与 肺结核 , 肺 曲 答 和 隐 球 菌 感 染 

相似 。 部 和 可 出 现 呼 吸 衰竭 。 有 报告 约 1/3 的 患者 伴 

发 脑 脓 肿 . 常 有 严重 头痛 ,呕吐 、 定 向 力 障 碍 , 认 知 损害 以 及 

意识 模糊 等 。 

外 周 血 白细胞 增多 。 胸 部 X 线 表现 多 为 炎症 浸润 实 

变 , 其 次 为 单个 或 多 个 结 节 影 ,30% 的 患者 有 脓肿 形成 且 伴 

空洞 , 偶 形 成 悍 壁 空洞 。 偶 见 桶 粒 样 或 弥漫 性 肺 间 质 浸润 

灶 , 极 少 钙化 :通常 无 纤维 化 。 病 变 多 分 布 于 下 叶 。 部 分 并 

发 胸腔 积 液 。 
















和 疗 无 效 的 肺炎 ， 2 有 易 








急 1 他 
曼 性 感染 的 症状 和 胸部 X 线 表现 易 






与 及 结核 、 其 他 真菌 感染 相 混 淆 .必须 依赖 病原 学 检查 
明确 诊 所 。 当 有 肺 内 结 节 或 空洞 形成 时 .还 应 与 肺 肿瘤 
鉴别 。 


痰 或 下 呼吸 道 分 泌 物 、. 肺 活检 组 织 ,胸腔 积 液 慰 本 的 涂 
片 和 培养 检查 ,是 重要 的 确诊 方法 。 我 国 临 床上 诺 卡 菌 检 
出 率 低 \ 可 能 因为 对 涂 片 的 观察 南 筷 经 验 或 者 丧 养 时 间 不 








够 长 而 导 禾 大 量 的 源 诊 漏 检 。 痰 标本 中 大 副 口 腔 寄 居 菌 也 
党 使 诺 卡 菌 生长 受到 抑制 。 


首选 复方 友 胺 明 呵 唑 (SMZ-TMP) :起 始 剂量 TMP 
d,SMZ 75mgi (kg。d) , 毅 注 或 口服 ,分 2 一 4 
3 一 4 周 后 TMP 减 至 10mg/(kg。d) ,分 次 口服 。 对 伐 

过 敏 或 难 治 性 感染 ,可 用 亚 胺 培 南 联合 阿 米 全 疗 
3 一 4 则 后 政 其 他 11 服 药物 。 国 外 有 报道 利 余 ? 
E 二 2 次 ,可 作为 备 先 方案。 也 有 使 用 米 湛 环 素 或 砚 
:及 诺 卡 茵 病 治 疗 的 全 疗程 ,通常 为 3 个 月 .免疫 移 
慎 趾 者 则 震 延 长 笠 6 个 月 。 


limg (kg。 














肺 放 线 菌 痪 


Ui 
水 且 部 引起 


ji 下 






jpulmonary aciinomyeosis) 是 让 组 或 
件 化 腑 性 肉芽 双人 纪 胸 腊 和 和 
i 个 辐 , 肺 让 线 菌 业 多 为 办 潭 性 感 妆 





上 












本 病 临 席 税 为 定 见 x 但 误诊 罕 概 汪 。 男性 患 病 率 是 女性 
的 2 一 3 倍 。 过 去 几 十 年 来 广泛 应 用 和 对 
口腔 卫生 的 重视 , 肺 放 线 菌 病 发 病 率 呈现 持续 下 降 


趋势 。 





病原 体 与 发 病 机 制 】 

放 线 菌 属 (Actinomyces) 为 G 杆菌 ， 非 抗 酸性 丝 状 
菌 , 菌 丝 细 长 无 隔 , 有 分 枝 ,直径 0.5 一 0. 6pxm。 培 较 
困难 , 厌 氧 或 微 需 氧 。 初 次 分 离 加 5% CO: 可 促进 其 生 
长 , 血 琼脂 平板 上 37C 4 一 6 天 可 长 出 灰白 或 淡 黄 色 微小 
圆 形 菌落 。 不 形成 气 生 菌 丝 . 菌 丝 24 小 时 后 断裂 成 链球 
或 链 杆 状 ,有 的 很 像 类 白喉 人 慎 菌 。 临 床 常见 菌 种 有 以 色 
列 放 线 菌 . 牛 放 线 菌 、. 内 氏 放 线 菌 、 鼻 液 放 线 菌 和 苍 齿 放 
线 菌 等 ,其 中 对 人 致 病 性 较 强 的 主要 为 以 色 列 放 线 菌 。 
在 体内 生长 的 放 线 菌 呈 分 枝 缠 绕 的 小 菌落 , 色 黄 , 称 " 硫 
磺 样 颗粒 "。 将 硫磺 样 颗粒 制 成 压 片 或 组 织 切片 ' 镜 下 所 
见 颗粒 呈 菊 花 状 ,中 央 为 G- 的 丝 状 体 , 周 围 为 粗大 的 G 
棒状 体 , 放 线 状 排列 。 



















放 线 菌 系 下 i 扁桃 体 隐 帘 中 的 常 居 菌 。 
肺 放 线 菌 病 多 为 带 从 物 吸 入 而 致 病 。 超 过 六 网 
的 患者 累及 胸膜 ,产生 胸膜 炎 ,胸膜 增 厚 或 月 胸 , 基 至 穿 破 
胸 辟 形成 朋 肿 ,部 分 可 省 破 至 皮下 产生 多 发 性 瘘 道 ， 亦 可 侵 
犯 至 其 他 器 官 ,但 血行 播 散 罕见 。 肺 放 线 菌 病 常 表现 为 多 
种 菌 的 混合 感染 

不 良 的 口 腔 卫 生 、 上 星 吸 道 屏障 受 损 如 酬 酒 是 
要 危险 因 崇 。 



















中 






让 本 病 的 主 





【病理 】 

感染 的 及 组 织 呈 化 及 性 肉 蓉 肿 收 变 ,局 部 组 织 坏 光 , 什 
多 发 性 小 脓肿 形成 。 脓 肿 内 可 见 到 硫磺 样 颗粒 , 周 图 为 类 
[上 皮 细胞 ,多 核 巨细 胞 、 哮 酸性 粒 细 胞 和 浆 细胞 ,再 外 为 纤 
维 性 病变 。 本 病 特 点 为 破坏 和 增生 同时 进行 ,在 病变 结 净 
痊愈 的 同时 ， 仍 可 向 周围 组 织 扩展 。 





【临床 表现 】 

本 病 多 缓慢 起 病 ,咳嗽 常见 ,无 痰 或 少量 黏液 疾 。 顺 部 

形成 单个 或 多 发 月 肿 时 ,可 出 现 高 热 和 肤 性 痰 ,少数 患者 伴 
腹 血 。 典 型 者 咳 出 物 可 见 硫磺 样 里 粒 。 病 变 惩 及 网 有 可 
引起 胸痛 ， 侵入 胸壁 ,出 现 皮下 脓肿 及 瘘管 形成 。 部 
分 化 达 贫血 及 体重 减轻 等 慢性 点 性 症状 。 出 于 搞 
的 下 期 合用 .近年 来 国内 外 文献 报道 , 监 型 的 病 网 或 
出现 胸 辟 月 肿 并 形成 瘘管 者 ,已 不 多 见 。 
关 验 室 检 查 可 发 现 外 周身 让 细胞 总 数 和 中 性 粒 细 胞 比 
例 增 加 。 反 映 感染 的 指标 如 反应 伐 自 、 备 沉 等 可 中 度 升 
高。 胸 液 旦 草 黄 色 、 血 性 或 脓 性 ,通常 以 淋巴 细胞 为 主 . 阁 
为 脓 胸 则 常 以 中 性 粒 





























胸部 X 线 表现 . 单 便 或 双 侧 病灶 .形态 多 样 .可 呈现 浸 





润 灶 、 结 节 、 多 个 脓肿 或 全 

叶 。CT 常 显示 肿块 或 结 节 病 灶 中 央 低 密 度 和 周围 环 状 增 
强 。 胸 腔 积 a 部 分 可 出 现 胸 壁 累及 甚至 骨 质 破 
坏 , 酷 位 肿瘤 表现 





Ne 床 症状 和 影像 学 表现 均 无 特异 性 , 保 
持 对 本 病 的 答 党 ,是 避免 漏诊 .误诊 的 前 提 。 主要 依赖 微 生 
物 学 和 组 织 病理 学 检查 确诊 。 简 单 的 方法 是 在 肺 脓肿 、 及 
胸 或 皮下 瘘 道 的 月 液 内 寻找 硫 碟 样 颗粒 。 颗 粒 经 加 水 或 氢 
氧化 钟 溶液 处 理 后 做 光 镜 检查 .能 见 到 末端 膨大 成 棒状 的 
放 线 菌 丝 , 革 兰 染色 阳性 , 抗 酸 染色 阴性 即 可 确诊 .但 采用 
此 法 确诊 的 病例 并 不 多 见 。 
组 织 病理 特点 为 化 肤 性 肉芽 肿 . 肤 肿 中 可 见 放 线 菌 颗 
粒 , 颗 粒 外 周围 上 皮 样 细胞 、 巨 唆 细 胞 等 , 包 绕 纤 维 组 织 。 
经 支气管 镜 肺 活 检 (TBLB)、B 超 或 CT 引导 下 经 皮 肺 穿刺 
活检 ,是 重要 的 确诊 手段 。 国 内 报告 的 病例 ,多数 是 疑似 肺 
癌 做 外 科 手 术 而 确诊 。 

必要 时 以 防 污染 技术 采集 下 呼吸 道 分 泌 物 或 病变 肺 组 
me & 和 缓慢 , 常 需 观察 2 周 以 上 。 
养 放 线 菌 阳性 .但 涂 片 无 硫 矶 7 时 .党 判别 是 感染 菌 抑 
或 定植 菌 。 































大 剂 虹 ,长 疗程 。 青 乱 素 G 1000 万 一 
2000 万 Ud, 静脉 滴 注 ,分 次 给 予 。 或 氮 革 西林 50mg， 
(kg。d) ,静脉 泣 注 ,分 次 给 予 。2 一 6 周 后 改 用 阿 莫 西 林 ， 
每 次 0. 5g, 口 服 通常 为 3 一 6 个 月 。 
也 可 选用 多 西 红 

表明 ,本 黎 对 莫 西 沙 星 、 万 古 短 
奇 吕 素 也 敏感 ,但 临 床 资料 还 需要 
panne te 
引流 。 大 咯血 是 手术 指 征 
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其 他 肺 部 真菌 病 


、 肺 组 织 胞 效 菌 病 

组 织 胞 浆 菌 病 (histoplasmosis, HP)。 分 为 两 种 。 美 洲 

型 HP 由 莱 腊 组织 胞 浆 菌 ( Histoplasma capsulatum ) 弓 | 
起 ;非洲 型 HP 由 莱 织 胞 浆 菌 杜氏 变 种 (Histoplasma 
var. duboisii) 和 和 马 皮 疮 织 胞 浆 菌 (Histoplasma far- 
ciminosis) 引 起 。 这 两 种 真菌 培养 的 菌落 和 镜 下 形态 相同 。 
但 杜氏 变种 在 组 织 中 的 形态 特殊 .可 见 卵 形 、 双 折光 胞 壁 的 
孢子 .有 时 哇 链 状 . 仅 少数 患者 表现 为 肺 部 慢性 进行 性 或 空 
洞 性 病变 。 临 床 主要 表现 为 皮肤 、 淋 巴结 和 骨 的 感染 。 好 
侵犯 骨 是 本 病 的 特点 之 一 。 播 散 型 是 本 病 最 严重 的 表 
现 , 大 多 呈 急 性 和 消耗 人性。 治疗 同 美洲 型 HP. 必 要 时 可 辅 
以 手术 治疗 。 下 面 重点 阐述 美洲 型 肺 荚 膜 组 织 胞 桨 菌 病 


(pulmonary histoplasmosis capsulati) 。 






















【病原 与 流行 病 学 】 

葬 织 胞 浆 菌 CHisiwoplasma capsulatwn). 系 土 培 
腐生 菌 .分 布 广泛 。 乌 凑 人 蝙 蝙 类 可 能 是 重要 病 茵 载体 . 
属 双 相 性 真菌 .7 7 和 泥土 中 呈 菌 丝 
型 。 吸 入 被 鸟 类 5 染 的 泥土 的 真 桨 孢 
子 后 发 生 感 染 。 A 与 人 、 人 与 动物 之 间 并 不 直接 传播 。 肺 
莱 膜 组 织 胞 桨 菌 病 主 要 流行 于 美洲 非洲、 亚洲, 欧洲 少 兄 
近年 来 我 国有 病例 报告 。 



























L。 


【临床 表现 】 
(一 ) 7 
试 蛤 呈 阳 性 反应 。 


体重 减轻 。 


基线 昌 唤 温 必 25 全 
入 线 呈 允 温 性 结 











(三 ) 慢性 肺 型 约 20 半 的 患 向 大 。 本 型 常 
见证 状 为 玻 嗽 、 咳 效 、 Bey 胸 阁 、 咯 血 、 





辣 。X 线 示 旺 期 种 为 边缘 清楚 的 肺 实 变 
块 .部 分 患者 党 在 师 尖 部 出 现 空 润 。 
(四 ) 播 散 型 ”大 多 数 由 急性 起 。 除 上述 
症状 外 .省 可 出 现 贫 血 : 自 细胞 减少 ,进行 性 于 、 穆 肿 大 ， 
it 疡 :全身 淋巴 结 肿 大。 腹部 入 线 通 ? 

至 洞开 成 六 肺 门 淋巴 靖 师 大 





:后 期 旺 结 竹 状 驯 


















包 4 时 全 ( 大 部 分 旺 知 化 )、 坟 气管 站 


、 纵 珊 纤 维 1 炎 ,中 枢 


1 其 他 





人 
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2. 抗体 检测 ”因为 抗体 产生 需要 6 一 8 周 左右 ,所 以 









































【诊断 了 主要 适用 于 慢性 型 ,对 于 慢性 脑膜 炎 型 尤其 重要 ,可 能 是 唯 
流行 区 域 接触 史 ,出 现 发 热 ,咳嗽 贫血 . 肝 脾 肿 大 和 全 ”一 的 实验 室 诊断 线索 。 对 于 急性 型 ,恢复 期 抗体 效 价 比 急 
] 身 浅 表 淋 巴结 有 种 大 者 要 高 度 疑似 肺 组 织 胞 浆 菌 病 。 性 期 升 高 4 倍 有 诊断 意义 。 
传统 的 微生物 学 诊断 包括 直接 镜 检 .培养 以 及 组 织 病 3. 组 织 胞 浆 菌 皮肤 试验 ”对 诊断 帮助 不 大 。 
理学 真菌 检查 阳性 可 确诊 , 呈 白 色 真 菌 菌落 , 镜 下 可 见 特征 本 病 表现 和 组 织 病 理 酷 似 马 尔 尼 菲 青竹 病 , 流 行 区 域 








性 的 齿轮 状 或 束 状 大 分 生 孢 子 。 组 织 病理 学 检查 用 过 碘 酸 。。 亦 重 答 , 须 鉴别 ,真菌 培养 鉴定 有 助 于 确诊 。 该 病 主要 需 与 
和 亚 甲 基 四 胺 银 染 色 , 或 过 碘 酸 希 夫 染 色 , 典 型 的 表现 为 。 ”肺结核 等 感染 相 鉴 别 。 播 散 型 感染 应 与 内 脏 利 什 自 病 、 淋 
巨 叭 细胞 内 看 到 莹 膜 组 织 胞 浆 菌 。 巴 癌 ,传染 性 单 核 细胞 增多 症 , 布 鲁 菌 病 等 鉴别 。 

实验 室 诊断 包括 以 下 三 个 方面 : 

. 抗原 检测 ” 尿 液 的 抗原 检 出 率 高 于 血液 (95% vs 【治疗 】 

86%) ,而 且 尿 抗原 检测 被 美国 传染 病 学 会 (Infectious Disease 多 数 患者 无 须 治疗 ,可 在 1 个 月 内 自 愈 。IDSA 提出 明 
Society of America, IDSA) 和 美国 ATS (American Thoracic 锯 的 治疗 指 征 有 :@ 急 性 弥漫 性 肺 部 感染 ,症状 中 至 重度 ; 
Society) 推 荐 用 于 监测 对 抗 真菌 治疗 的 反应 。 其 准确 性 在 以 。 @ 慢 性 空洞 性 肺 部 感染 ;@ 播 散 型 ;@ 中 枢 神 经 系统 感 米 。 


并 






























































下 两 类 人 群 中 较 高 :DAIDS 患者 合并 播 散 型 组 织 胞 桨 菌 感 根据 疾病 类 型 和 病情 严重 程度 ,治疗 有 所 不 同 ( 表 17- 
染 ;@ 接 触 大 量 孢 子 后 暴发 的 严重 急性 肺 型 患者 。 8-2)。 


表 17-8-2 ” 肺 英 膜 组 织 胞 浆 菌 病 推荐 治疗 方案 (IDSA 2007,ATS 2011) 
疾病 类 型 首选 治疗 | 备 注 

轻 -中 度 。 | 症状 <4 周 ,无 须 治疗 ; ATS: 肾 功能 不 全 的 患者 更 宜 应 用 两 性 沉迷 

症状 持续 二 4 周 , 伊 曲 康 唑 200mg qd 或 者 | B 脂 质 体 。 
| bid,6 一 12 周 IDSA: 不 确定 治疗 是 否 能 缩短 病程 
急性 肺 型 中 -重度 两 性 霉 索 也 脂 质 体 3 一 5mg/(kg，。d) 或 两 性 | 在 伊 曲 康 唑 治疗 2 周 后 ， 应 监测 伊 曲 康 唑 血 
| 短 素 B0.7mg/(kg* d),1~2 周 , 序 贯 以 伊 | 药 浓 度 ; 
， 曲 康 唑 200mg bid,12 周 或 可 加 用 激素 ( 泼 尼 | 监测 肾 功 能 、 肝 功能 ; 


| 松 40~60mg/d)1~2 周 只 是 专家 推荐 ,可 能 加 快 恢复 


























慢性 空洞 肺 型 伊 曲 康 唑 (200mg bid,12 一 24 个 月 ); ATS: 持 续 治疗 直到 影像 学 无 进展 。 
IDSA 建议 最 初 3 天 伊 曲 康 唑 用 量 ， | 停止 治疗 后 监测 有 无 复发 ， 
200mg tid 伊 曲 康 唑 血 药 浓 度 监 测 应 在 伊 曲 康 唑 治疗 2 
周 后 进行 ,随后 每 3~6 个 月 监测 1 次 。 
_ | IDSA. 治 疗 后 仍 有 约 15% 的 复发 率 
中 -重度 来 忆 脂 质 体 3 一 5mg/ kg，d) 或 者 两 性 


如 果 患 者 持续 处 于 免疫 抑制 状态 ,有 必要 给 


| 赶 泰 B0.7~10mg/(kg “由 ,1~2 周 , 序 贯 以 | 予 长 期 维持 治疗 ， 











播 散 型 | 伊 曲 康 呼 200mg bid, 至 少 12 个 月 (人 1) | 监测 尿 抗原 水 平 可 能 有 助 于 治疗 ; 
轻 - 中 度 伊 曲 康 唑 200mg tidX3 天 ,随后 200mg bid，， 监测 肾 功能 、. 肝 功能 
至 少 12 个 月 (A- 了 I) 
其 他 一 般 均 不 推荐 抗 真 菌 药物 治疗 ; 肺 结 节 





结 节 需 与 恶性 肿瘤 鉴别 ， 
支气管 结石 可 行 气管 镜 或 外 科 手 术 去除 ; 
纵隔 肉芽 有 种 引起 气 道 阻塞 时 ,考虑 手术 治疗 


仅 当 纵 陋 肉芽 肿 有 症状 时 ,了 予 伊 曲 康 唑 
200mg dd 或 bid,6 一 12 周 











上 


| 
证 :建议 俱 遇 康 唑 三 服 沦 悬 液 501 服 液 生物 利用 度 优 于 胶 到 ) 








_ | 胞 系统 ,多 累及 肺 部 组 织 ， 
三 、 肺 马尔 尼 菲 青 零 病 
【病原 与 流行 病 学 】 


非 青竹 属于 青 军 居 ,是 已 知青 各局 
站 于 (Peaicilfiwn marneffen) 中 起 ,主要 侵犯 单 核 - 睛 哗 细 种 公 疝 型 真菌 。 该 菌 在 1956 年 从 越南 自然 


乌 尔 尼 非 至 容 病 (penicilliosis marneffei) 由 马尔 尼 非 






中 唯一 的 一 
EE 的 中 华 狂 











鼠 的 肝脏 中 首次 发 现 ,1959 年 被 命名 。 分 为 菌 丝 相 和 酵母 
相 。 竹 鼠 是 其 宿主 ,主要 通过 呼吸 道 传 播 到 人 ,经 消化 道 传 
播 的 可 能 性 也 不 能 除外 。 

















【临床 表现 】 了 

起 病 隐匿 或 急性 。 潜 伏 期 尚未 完全 确定 。 暴 露 于 流行 
区 域 可 能 几 周 内 即 发 病 ,也 可 能 在 许多 年 后 出 现 感染 。 

(一 ) 局 限 性 马尔 尼 菲 青 霉 病 ”病原 菌 进 入 人 体 后 仅 
局 限 在 入侵 部 位 。 以 局 限于 肺 部 的 感染 最 常见 , 系 吸入 孢 
子 所 致 。 临 床 表现 不 具 特 征 性 , 极 易 误诊 为 支气管 炎 , 支 气 
管 扩 张 或 肺结核 等 。 若 免疫 功能 低下 ,有 可 能 发 展 成 播 散 

(二 ) 播 散 性 马尔 尼 菲 青 霉 病 ”马尔 尼 菲 青 短 菌 常 侵 
犯 单 核 - 巨 哄 细 胞 系统 ,累及 多 个 组 织 器 官 ,临床 表现 多 样 ， 
70% 以 上 播 散 性 感染 累及 皮肤 。 








【诊断 】 
流行 区 域 的 居民 或 曾 到 流行 区 域 的 旅行 者 或 从 事 相关 
室 的 工作 者 ,车 出 现 长 其 发热, 呼吸道 症状 , 伴 肝 脾 肿 
大 ,淋巴 结 肿 大 ,贫血 、 皮 疹 、 脓 肿 者 ,应 高 度 怀疑 该 病 。 培 
养分 离 出 病原 菌 及 病理 组 织 见 典型 细胞 内 孢子 ,细胞 外 脂 
肠 形 具 横 隔 的 抱 子 即 可 确诊 。 

本 病 局 限 性 感染 应 与 肺结核 等 感染 相 鉴 别 。 播 获 性 感 
染 应 病 (内 胜利 什 彼 病 )、 淋 巴 瘤 ,传染 性 单 核 细胞 增 
多 症 , 布 鲁 菌 病 等 鉴别 。 该 病 和 播 散 型 组 织 胞 浆 菌 病 的 临 
表现 及 穿刺 物 涂 片 镜 检 所 见 十 分 相似 , 强 有 力 的 抗 真菌 
治疗 对 这 两 种 疾病 均 有 效 , 因 此 易 被 混淆 。 特 异性 间接 菊 
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光 组 织 染 色 以 及 血清 学 抗原 检测 有 助 于 鉴别 .真菌 培养 有 
助 于 最 后 确诊 。 马 尔 尼 菲 青 惟 和 曲 喜 细胞 壁 上 有 交叉 抗 
原 , 故 曲霉 半 乳 甘露 聚 糖 检测 为 阳性 。 

一 旦 诊断 该 病 . 洁 确定 是 否 存 在 HIV 感染 . 
疫 缺 陷 疾 病 。 























或 其 他 免 


【治疗 】 
两 性 每 素 也 是 首选 药物 ,对 合并 HIV 感染 者 亦 有 较 好 

疗效 。 但 单纯 两 性 侮 素 也 治疗 者 在 6 个 月 内 感染 复发 率 

高 。 试 验证 实在 HIV 阳性 的 患者 中 .两 性 顺 











B 初 始 治 疗 
2 周 后 ,口服 伊 曲 康 唑 200mg. 每 天 1 次 ,维持 治疗 10 周 可 


有 效 降低 复发 率 。 伊 曲 康 唑 是 合并 HIV 感染 者 预防 本 病 
复发 的 主要 药物 ,一 般 需 长 期 服用 ,在 高 效 抗 反 转录 病毒 治 
疗 并 重建 免疫 功能 后 , 方 可 考虑 停 用 .否则 易 复发 。 有 原 发 
病 者 应 积极 治疗 原 发 病 。 
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第 一 节 气管 肿瘤 

张 新 
恶性 种 
发 肿瘤 










管 肿 瘤 (trachea tumor) 指 原 发 于 气管 的 民 

痛 。 人 群 中 发 病 率 约 0. 1710 万 , 占 气 管 、 支 和 
的 1% 左右 。 男 性 略 多 于 女性 。 儿 童 原 发 性 所 
为 良性 。 相 反 , 成 人 只 有 不 到 10% 为 良性 。 发 生 部 位 以 中 
下 段 偏 多 .恶性 中 以 钱 癌 、 腺 样 变 性 癌 最 多 见 .Webb BD 报 





道 分 别 为 45. 93%(34474) 和 25.73%(19 74) .其 他 少见 的 有 








次 央 肉 六 


环 状 软骨 处 。 良 性 有 
光滑 .黏膜 完整 . 常 有 
则 易 复 发 。 

肿瘤 的 





h 类 多 .形态 不 一. 生 氏 


个 发 生 转 移 ， 但 如 


电表 | 而 
轨 除 不 疤 底 














气管 多 症状 为 咳嗽 、 痰 和 申 带 血 、 寿 吸 困 难 、 哮 





eh 
{fou 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


鸣 ,疲劳 等 。 部 分 患者 由 于 持续 咳 号 而 引起 支气管 疗 李 以 
及 胖 瘤 致 不 完全 阻塞 有 类 似 哮喘 样 表现 。 除 气 道 症状 外 ， 
释 性 肿瘤 尚 有 央 浸润 .转移 引起 的 症状 ,如 声 晰 、 上 腔 静 及 
阻塞 综合 征 .吞咽 困难 等 。 体 格 检查 通常 无 异常 ,有 时 听诊 
| 可 发 现 近 胸骨 肺 部 呼吸 音 变 粗 或 闻 及 喘 鸣 音 ,并 可 随 体 位 















肿瘤 的 早期 诊断 困难 , 易 误 诊 为 支气管 炎 支气管 
扩张 at 长 期 误诊 的 病例 并 不 少见 ,特别 是 腺 

1 常 表现 为 喘 鸣 ,更 易 被 误诊 。 因 此 在 成 年 人 的 
长 期 顽固 性 哈 咳 :特别 是 伴 有 体位 性 气 促 、 咯 血 
的 可 能 性 。 仔 细 体 检 有 助 于 区 别 气管 
气管 肿瘤 常 表现 为 吸 气 性 呼吸 困难 ,有 
性 呼吸 困 
为 颈 部 最 响 的 喘 鸣 音 . 音 色 单 








首发 哮喘 ， 
等 均 应 管 惕 气管 肿瘤 
肿瘤 与 支气管 哮喘 : 
时 出 现 * 三 凹 征 ”, 而 支气管 哮喘 主要 表现 为 呼 气 
难 :气管 肿瘤 的 呼吸 附加 音 
-. 类 似 管乐器 独奏 ,可 向 双 肺 传导 ,支气管 哮喘 的 哮 鸣 音 
则 表现 为 双 侧 肺 部 发 出 的 附加 音 ,音色 类 似 管乐器 合奏 。 














气管 肿 冶 的 诊断 手段 很 多 ,常规 胸痛 
变 ,CT 和 MRI 检查 不 但 可 以 发 现 病灶 ,清楚 地 显示 病灶 范 
围 , 且 可 诊断 转移 灶 、 肿 大 淋巴 结 。 痰 脱落 细 胞 检查 可 对 恶 

性 肿 瘤 作 出 定性 诊断 。 纤 支 镜 检 查 可 对 病灶 的 形态 .大 小 、 
和 有 一人 而 的 了 和 .并 可 级 a a 
过 分 狭窄 的 病例 应 
息 可 在 支 外 所 和 


平 片 不 易 发 现 病 































梗阻 ei i 
状 并 作出 诊断 时 已 届 晚 期 ,许多 患 
可 机 由 能 够 完整 切除 并 一 期 重建 气 
除 少数 患者 外 ,成 人 < 
半 长 度 并 安全 地 一 期 吻合 。 此 须 全 用 人 
少见 .而 安全 可 和 舍 的 人 工 气 管 
术 病 例 ,可 采用 气管 腔 内 激光 或 电 凝 等 姑息 性 治疗 ,也 可 用 
次 疗 ji 助 治疗 。 对 不 能 耐 受 治疗 的 病例 .可 在 便 质 或 软 
4 引导 下 安置 气管 内 支架 以 保持 气 道道 畅 。 
:者 年 龄 多 在 50 岁 以 上 :男性 占 多 数 ,可 形 
林 巴 结 转 移 发 生 高 .许多 肿瘤 被 发 现时 局 
部 仅 犯 严 生 , 已 不 能 切除 血行 转移 方式 与 肺 并 
I 订 移 济 部 红 改 术 后 5 年 生存 





由 者 ， 于 术 是 
可 以 切除 近 一 
-气管 的 情况 极其 
， 对 于 不 能 手 

















网 . 约 13 在 在 师 转 仍 
但 肿瘤 健 及 范围 几乎 总 归 





年 千 在 这 可 达 9 一 J00 几 


比 手 术 时 所 见 或 触摸 到 的 范围 广 , 术 中 冰冻 病理 检查 切除 
标本 的 边缘 至 关 重 要 。 多 数 腺 样 变性 瘤 对 放射 化 感 ,因此 
所 有 手术 可 以 切除 者 都 应 附加 放疗 。 文 献 报道 治疗 后 5 
年 10 年 的 生存 率 分 别 为 66 中 一 100 中 和 51 中 一 62 中 。 对 


于 不 能 切除 的 腺 样 变性 瘤 , 放 疗 也 是 较 好 的 手段 。 
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第 二 节 ” 原 发 性 支气管 肺癌 
白 春 学 
原 发 性 支气管 肺癌 (primary bronchogenic lung 


cancer) 起 源 于 支气管 锋 膜 或 腺 体 ,简称 肺癌 (lung cancer)。 
肺癌 是 严重 危害 人 类 健康 的 疾病 ,根据 世界 卫生 组 织 
CWHO)2008 年 公布 的 资料 显示 .肺癌 无 论 是 发 病 率 (160 


















万 /年 ) 还 是 死亡 率 (140 万 /年 ), 均 居 全 球 癌症 首位 。 在 我 
国 ,有 冶 也 是 癌症 死亡 的 首要 病因 ,过 去 30 年 登记 的 肺癌 
死亡 率 已 增加 了 464. 8%, 且 发 病 率 A 





英国 著名 肿瘤 学 家 R. Peto 预 
和 空气 污染 ,到 2025 年 我 国 和 
成 为 世界 第 一 肺癌 大 国 。 肺 瘤 预后 
时 已 无 手术 机 会 。 要 改善 肺 痛 生 3 , 

诊断 ,分 期 ,以 及 根据 其 临 床 行 为 制订 多 学 科 4 治疗 
疗 ) 方 案 ,为 患者 提供 可 能 治 念 或 有 效 缓解 的 优选 方法 。 


【病因 学 】 
肺 交 的 病因 和 发 病 机 制 尚未 完全 清楚 ,研究 表明 与 下 





治 
综合 治 









| 吸烟 ”大量 研究 资 : 明 ， j .吸烟 ,特别 吸 纸 烟 ,是 
亡 率 进行 性 增加 的 烟雾 中 尼古丁 、 兹 并 





工 、 亚 硝 胺 和 少量 放射 性 元 来 外 区 有 盆 
鳞 状 上 皮 细 用 0 坟 分 化 小 细胞 癌 。 
纸 烟 烟 德 和 焦油 诱发 肺癌 。 

并 格 设 计 的 回顾 性 和 前 脆性 调查 结 有 表明 ， 
者 比较 ,吸烟 者 发 生 肺 瘤 的 危险 性 平均 训 
英 者 硅 少 可 达 10 一 25 倍 。 吸 烟 量 与 师 冶 之 间 在 
的 各 效 关系 .开始 吸烟 的 年 龄 越 小 ,吸烟 时 间 越 长 ,吸烟 基 
越 大 .是 :和 移 它 率 越 高 。 一 支 烟 的 敏 
相当 于 1~-4mrad 机 放 介 和 拔尖 咯 部 : 丰 维 机 
120mrad 的 放 冒 线 剂 是。 被 动 吸烟 或 环境 吸烟 弓 是 肺 阅 
病因 之 一 .其 风险 增加 20% 一 30%。 戚 烟 后 肺 
性 次 年 减 4 5 年 后 可 减 半 。 美 国 的 全 


少 , 成 烟 1 一 
加 .戒烟 后 215 年 期 间 肺 剖 发 生 的 危险 性 进行 性 减少 .此 


:用 ,尤其 吻 至 
动物 实验 中 也 可 通过 
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,重度 吸 





























后 的 发 病 率 相 当 于 终生 不 吸烟 者 。 

(二 ) 大 气 污染 ”无 论 是 美国 还 是 英国 ,城市 居民 的 肺 
瘤 死 亡 率 均 高 于 乡村 ,而 且 随 城市 化 的 程度 而 升 高 。 中 国 
重工 业 城市 的 肺癌 死亡 率 也 高 于 轻工业 城市 。 以 往 一 直 怀 
疑 大 气 污染 与 肺癌 的 死亡 率 有 关 , 现 在 研究 表明 工业 废气 
中 致癌 物质 污染 大 气 , 特 别 是 细 颗 粒 物 (fine particulate 
matters, PM2. 5) 可 含有 3,4 茶 并 花 、 氧 化 亚 砷 、 放 射 性 物 
质 . 锦 、 铬 化 合 物 、 不 燃 的 脂肪 族 碳 氢化 合 物 等 致癌 物质 。 
污染 严重 的 大 城市 中 ,居民 每 日 吸 人 空气 中 的 葵 并 花 量 可 
超过 20 支 纸 烟 的 含量 ,并 增加 纸 烟 的 致癌 作用 。 大 气 中 蔡 
并 花 含 量 每 增加 1 一 6. 2ug/1000m ,肺癌 的 死亡 率 可 增加 
1%~15%。 

三 ) 职业 因素 工业 生产 中 接触 与 肺癌 发 病 有 关 的 
特殊 物质 有 石棉 ` 砷 、 铬 、 镍 、 钙 , 煤 焦油 .芥子 气 、 三 氧 甲 醚 、 
氢 甲 甲 醚 ,烟草 的 加 热 产物 ,以 及 铀 、 镭 等 放射 性 物质 衰变 
时 产生 的 气 和 氢 子 气 ,电离 辐射 和 微波 辐射 等 。 这 些 因素 
可 使 肺 瘤 发 生 危 险 性 增加 3 一 30 倍 。 从 接触 到 发 生 肺 癌 的 
时 间 与 暴露 的 程度 有 关 , 通常 超 过 10 年 ,平均 为 1 一 17 
年 。 其 中 石棉 是 世界 公认 的 致癌 物质 ,可 能 是 人 类 肺癌 中 
最 常见 的 职业 因素 。 接 触 石棉 的 工人 中 肺癌、 胸膜 和 腹膜 
间 皮 痛 的 发 病 率 平均 较 高 ， 












































伏 期 可 达 20 年 或 更 久 。 此 
外 , 铀 其 露 和 肺癌 发 生 之 间 也 有 很 密切 的 关系 ,特别 是 小 细 
胞 肺癌 ,吸烟 可 明显 加 重 这 一 危险 性 。 
(四 ) 饮食 较 少 食用 含 Bb 胡 葛 卜 素 的 蔬菜 和 水 果 , 肺 
癌 发 生 的 危险 性 升 高 。 血 清 中 B 胡 草 卜 类 水 平 低 的 人 ,及 
瘤 发 生 的 危险 性 也 高 。 流 行 病 学 调查 资料 也 表明 , 较 多 地 
食用 含 B 胡 葛 卜 素 的 绿色 ,黄色 和 档 黄 色 的 蔬菜 和 水 果 , 可 
减少 肺癌 发 生 的 危险 性 ,这 一 保护 作用 对 于 正在 吸烟 的 人 
或 既往 吸烟 者 特别 明显 。 

(五 ) 遗传 因素 虽然 肺癌 没有 明显 的 孟 德尔 遗传 模 
式 , 但 其 许多 特征 提示 可 能 与 家 族 相 关 。 如 Rb 基因 和 p53 
基因 遗传 突变 可 能 会 发 生 肺 瘤 。 肺 瘤 患者 的 一 级 亲属 患 肺 
其 他 肿瘤 的 危险 性 增加 2 一 3 ge 与 吸烟 
并 不 相关 。 基 因 流 行 病 学 研究 也 提出 了 Pss 酶 或 染色 体 脆 
性 ( 致 突 谈 物 敏 感性 ) 基 因 型 与 i = 
(六 ) 基因 改变 肺癌 
的 激活 eat 性 总 
;细胞 可 能 有 多 种 (可 能 宇 10) 基 因 异 常 。 如 对 显 性 基因 
来 说 ,有 ras a 是 肺 腺 六 K-ras 基 
因 ) 的 5 居家 族 纪 
制 火 失 (e-、N- 和 和 LL-mxe 
坚 , 然 而 在 小 细胞 脐 
变 ); 以 下 AcL2 .He 
小 细胞 有 
现 c-myc 扩 增 者 预 

(七 ) 其 他 某 册 









































hh 发现 cmwxe 改 
族 成 员 都 有 改 
2 /neu 和 端 粒 酶 基因 的 过 度 表 达 。 非 
突变 痊 预 后 不 良 .而 小 细胞 肺 强 出 






















第 九 章 肺 部 肿瘤 


生 腺 癌 。 此 外 ,病毒 和 真菌 感染 .土壤 中 硒 和 锐 含 量 的 降低 
也 可 能 与 肺癌 发 生 有 关 。 





【病理 学 ] | 
1976 年 ,WHO 曾 将 肺癌 分 为 : 鳞 状 上 皮 细 胞 癌 ( 鳞 
癌 ) 小 细胞 未 分 化 癌 、 大 细胞 冶 、 复 合 性 上 皮 样 癌 和 腺 癌 、~-2 
类 癌 、 支 气管 腺 体 肿瘤 、 上 皮 样 乳头 状 瘤 * 刘 香 靖 有 病 的 
瘤 ,肉瘤 、 间 皮 痛 、 黑 色素 痛 和 未 分 类 肿瘤 13 类 
1981 年 WHO 将 这 一 分 类 减少 为 6 种 ,@ 鳞 次 .包括 
梭 形 细胞 ( 鳞 ) 癌 ;@ 腺 总 ， 包括 腺 管状 腺 癌 、 乳 头 状 腺 癌 、 细 
支气管 癌 、 i 泡 细胞 癌 ; @ 腺 鳞 癌 ; @ 未 分 化 癌 : 分 为 小 细胞 
癌 ( 包 括 燕 麦 细胞 型 .中间 细胞 型 、 复合 细胞 型 ) 和 大 细胞 
癌 , 包 括 巨 细胞 瘤 、 透 明细 胞 癌 ; 加 类 癌 ( 肺 内 分 泌 肿瘤 ) 
@ 支 气管 腺 癌 ,包括 腺 样 讲 性 癌 、 笑 黏液 上 皮 样 癌 和 肺泡 细 
胞 癌 。 
目前 ,为 临床 应 用 方便 将 肺癌 分 为 鳞 癌 、 腺 癌 、 大 细胞 
癌 和 小 细胞 癌 四 类 。 从 治疗 角度 出 发 ,临床 又 常 将 其 概括 
为 小 细胞 肺癌 (small cell lung cancer.SCLC) 和 非 小 细胞 肺 
癌 (non small cell lung cancer， NSCLC) 两 大 类 。 
(一 ) 鳞 癌 ”此 型 肺癌 最 易 发 展 成 息肉 或 无 蒂 肿 块 . 主 
要 位 于 支气管 腔 , 易 阻塞 管 腔 引 起 阻塞 性 肺炎 。 有 时 鳞 冶 
也 发 展 成 周围 型 ,倾向 于 形成 中 央 性 坏死 和 空洞 。 显微镜 
下 . 鳞 癌 的 特征 是 由 很 多 典型 的 有 丝 分 裂 细 胞 构成 ,细胞 生 
长 旦 复 层 , 形 成 有 角 化 碎 悄 的 网 称 为 上 皮 珠 。 细胞 由 不 同 
的 细胞 间 桥 连接 ,构成 毛刺 外 观 。 
与 其 本 身 的 恶性 程度 一 致 .支气管 上 皮 可 表现 为 鳞 状 
化 生 或 转变 为 原 位 瘤 。 eter. 管 壁 
也 向 中 央 播 散 。 所 以 在 诊断 前 , 生 于 较 小 支 气 
长 入 较 大 的 支气管 。 鳞 癌 也 常 通过 侵犯 血管 ae 管 后 车 
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(二 ) 腺 癌 腺 表现 为 周围 型 肺 实质 肿块 。 显 微 
镜 下 可 见 到 腺 瘤 
成 由 纤维 基质 支持 的 腺 
人 th 可 见 藉 重 白 。 

















。 核 可 变 大 或 不 规则 .含有 
腺 癌 早 期 即 可 侵犯 血管 、 
j 即 已 转移 。2011 年 国际 肺 
EE 和 欧洲 呼吸 学 会 (LASLC、ATS、 

ERS) 联 合 推出 了 肺 腹 a et 本 
出 了 分 别 适 用 于 手术 切除 标本 、 本 
法 s ea 和 CN 气管 





































胞 以 jy 让 交 润 灶 二 5mm 沁 涧 
J 被 分 为 申 态 为 主 型 、 腺 泡 为 主 型 ,乳头 为 二 型 、 微 
和 I 多 个 地 型 .对 浸润 


是 但 全 面 而 音 细 1 公 蔷 模式 浸润 性 曝 铬 耻 




















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 








变异 型 则 包括 浸润 性 备 液 腺 瘤 (之 前 的 黏液 型 BAC) 、 胶 样 
腺 癌 、 胎 儿 型 腺 癌 、 肠 型 腺 癌 。 

(三 ) 大 细胞 肺癌 与 鳞 癌 和 腺 癌 比 较 , 大 细胞 肺癌 缺 
三 自身 特征 ,由 带 证 富 胞 浆 的 较 大 的 恶性 细胞 组 成 。 倾向 
F 发 生 在 周围 肺 实质 。 诊 断 率 与 送 检 标 本 是 否 得 当 和 病理 
查 是 否 全 面 有 关 , 电 锁 研 究 常会 提供 帮助 。 这 类 肿瘤 
生长 迅速 . 常 侵犯 淋巴 结 和 血管 , 易 转移 到 局 部 淋巴 结 和 远 
处 器 官 。 

















” 学术 
























(四 ) SCLC 通常 发 生 于 大 支气管 ,浸润 支气管 壁 , 造 
成 管 腔 狭 窗 : 但 不 形成 分 散 的 支气管 内 肿瘤 。 显 微 镜 下 可 
见 到 肿瘤 由 相当 于 淋巴 细胞 2 一 4 倍 大 小 的 恶性 细胞 组 成 。 
核 充 满 染 色 质 . 核 仁 大 小 类 似 ,很 多 细胞 处 于 有 丝 分 询 状 


态 。 胞 浆 通常 不 多 ,然而 有 些 称 为 中 间 亚 型 的 小 细胞 肺癌 
可 有 较 多 的 胞 浆 。 由 于 在 其 发 生发 展 的 早期 多 已 转移 到 肺 








门 和 纵隔 淋巴 结 .并 由 于 它 易 侵犯 血管 .在 诊断 时 大 多 已 有 
肺 外 转移 。 


五 ) 其 他 ”有 人 认为 ,如 果 对 肿瘤 的 各 部 分 进行 充分 
J 有 两 种 甚至 四 种 细胞 类 型 ,其 中 
将 肿瘤 分 为 不 同 的 细胞 类 型 并 不 意味 
细胞 组 成 .只 说 明 该 细胞 类 型 占 优势 。 
- 步 分 为 分 化 好 ,中 度 分 化 和 分 化 差 
3 种。 分 化 好 者 可 能 生长 慢 、 转 移 晚 ,预后 较 好 。SCLC 和 
大 细胞 肺 交 基 本 都 是 未 分 化 的 ,不 适合 这 种 区 分 - 


















【临床 表现 了 
近 5% 的 肺 况 患 者 无 症状 , 仅 在 胸部 影像 学 检查 时 发 
现 。 绝 大 多 数 可 表现 或 多 或 少 与 肺癌 有 关 的 症状 与 体 
征 , 可 按 部 位 分 为 支气管 - 肺 局 部 、 肺 外 胸 内 扩展 、 胸 外 转移 
和 非 转 移 性 网 外 表现 4 类。 
1, 支气管 - 肺 局 部 表现 ” 常 有 刺激 性 干咳 ,或 被 患者 
描述 为 "吸烟 性 咳嗽 "。 少 数 表现 为 高 调 金 属 音 性 咳嗽 或 刺 





















激 性 哈 咳 。 肿 冶 向 内 生长 时 可 有 间 欣 或 持续 性 痰 血 ， 
表面 糜烂 此 重 侵蚀 大 血管 者 时 可 出 现 痰 血 或 少量 咯血 。 肿 








瘤 向 支气管 内 生长 并 引起 部 分 阻 宕 时 ,可 有 呼吸 困难 ,只 







息 ,偶尔 表 现 为 图 鸣 伴 局 限 或 单 侧 哮 鸣 音 。 气 道 阻塞 还 可 
引起 阻塞 性 肺炎 和 和 肺 不 张 。 阻 塞 性 肺炎 可 出 现在 近 1/3 的 





i 炎 或 肺腑 种, 伴 发 热 ,咳嗽 等 呼吸 道 症状 。 
疗 即 可 改善 . 易 误 诊 为 炎症 。 近 半数 患者 
可 有 模 昨 或 难以 描述 的 胸痛 或 钝 痛 , 可 为 炎症 波及 部 分 胸 
歇 或 网 辟 引起 ,也 可 为 采 靖 侵犯 所 致 

2 肺 外 胸 内 扩展 表现 ” 近 15 色 的 患者 肿瘤 向 肺 外 生 
长 进入 网 占用 壁 、 纵 陋 或 侵犯 附近 结构 和 神经 而 引起 相应 
庆 状 - 约 下 3 y 
入 




















头面 部 和 上 半身 瘀 血水 肿 , 闯 部 肿胀 , 颈 静 脉 怒 张 ,患者 常 
主诉 进行 性 领口 变 紧 ,前 胸壁 可 见 到 扩张 的 静脉 侧 支 循环 。 

肺 尖 部 肺癌 又 称 肺 上 沟 痛 (Pancoast 瘤 ), 易 压迫 贫 部 
交感 神经 引起 同 侧 有 瞳孔 缩小 .上 了 眼 瞪 下 算 \ 额 部 少 汗 等 体 
征 , 称 Horner 综合 征 。 

约 10% 的 患者 有 不 同 程度 的 胸水 提示 肺 淋巴 区 
流 受 阻 或 肿 冶 转 移 累 及 胸膜 。1% 的 患 现 为 吞咽 困难 ， 
是 由 于 肿 冶 转 移 至 食管 劣 的 淋 巴结 造成 食管 部 分 阻塞 
引起 。 

3. 胸 外 转移 表现 ”3 中 一 10 色 的 患者 可 见 到 胸腔 外 转 
移 症状 ,体征 。 以 SCLC 居多 ,其 次 为 未 分 化 大 细胞 肺 冀 
尖 癌 。 可 表现 为 颅 内 转移 的 神经 症状 ,包括 颅 内 压 增 
高 ,如 头疼 ,恶心 ,呕吐 ,精神 状态 异常 。 少 见 的 症状 为 着 靖 
发 作 、 偏 瘫 、 小 脑 功能 障 得 、 定 向 力 和 诺言 障 但 。 此 外 还 可 
有 脑病 ,小 脑 皮质 变性 ,外 周 神经 病变 . 肌 无 力 及 精神 症状 。 

1%~2%6 的 患者 由 于 肿 交 转 移 到 骨骼 ,引起 骨 痛 和 病 
理性 骨折 。 常 见于 SCLC。 大 多 为 溶 ,少数 为 成 
此 性 。 肿 冶 针 移 至 将 柱 后 可 太 迫 椎 管 引起 局 部 压迫 和 受阻 
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症状 。 此 外 ,也 常见 股骨 、 肪 骨 和 关节 转移 ,甚至 引起 关节 
腔 积 液 。 


肿瘤 也 可 转移 到 腹部 ,但 是 很 少见 到 以 腹部 肿块 为 主 
诉 的 就 诊 者 。 部 分 SCLC 可 转移 到 胰腺 ,表现 为 胰腺 炎 或 
轩 蹇 性 黄 盖 症状 。 其 他 细胞 类 型 的 肺癌 也 可 转移 到 骨 肠 
道 ,肾上腺 和 腹膜 后 淋巴 结 ,多 无 临床 症状 ,需要 依靠 CT、 
MRI 或 PET 作出 诊断 。 

4 胸 外 表现 “” 非 转 移 性 网 外 表现 称 为 副 柱 综合 人 征 。 
近 2 站 的 肺癌 患者 初诊 是 因为 全 身 症 状 或 这 些 与 肿瘤 远 处 
转移 无 关 的 症状 和 体征 ,缺乏 特异 性 ,主要 表现 为 以 下 几 
方面 。 

(1) 库 欣 综合 征 :最 常见 的 为 SCLC 或 支气管 茯 疾 
约 2%~5% 的 SCLC 患者 会 有 这 一 表现 ,在 痛 组 织 中 甚至 
循环 血 中 可 测 到 促 肾 上 腺 皮质 激 奏 (ACTH) 增 高 。 这 种 激 
素 昌 然 有 自主 的 生理 性 作用 .但 不 同 于 正常 的 激素 ,因为 地 
于 米 松 不 能 抑制 ACTH 在 尿 中 的 终 未 代谢 物 17-OHCS。 

(2) 抗 利尿 激素 分 泌 : 可 引起 厌食 ,恶心 \ 呕 吐 等 水 中 
毒 症状 ,还 可 伴 有 逐渐 加 重 的 神经 并 发 症 ，。 其 特征 是 低 销 
(血清 钠 达 135mmol/L)， 低 渗 ( 血 兹 渗透 庄 二 280mOsm/ 
kg) 。 































2 合 征 : 典 型 特征 是 皮肤 、 心 血管 、 胃 肠 道 和 
呼吸 功能 异常 。 主 要 现 为 面部 上肢 颈 寺 的 潮红 或 水 肿 、 
腹泻 ,心动 过 语 jy + 最 常 。 这 






JP 


骨 肠 师 动 
些 阵 发 性 
关 , 除 了 5- 羟 色 腔 外 ,还 包 扩 
酚 胺 。 

(4) 异 位 促 性 腺 激 
多 ,大 部 分 是 大 细胞 有 
性 骨 关 季 病 ， 












:合并 异 位 促 性 腺 激素 的 肺癌 不 
要 为 男性 经 度 乳 房 发 育 











第 九 章 肺 部 肿 瘙 


性 、 不 规则 的 肺 门 肿块 。 se 的 训 所 和 
性 肺 门 或 纵隔 淋巴 结 融 合 而 成 。 志气 


(5) 低 血糖 :这 是 胰岛 素 分 泌 增 加 或 胰岛 素 样 活动 的 
结果 ,见于 鳞 癌 ,切除 肿瘤 后 可 减轻 。 
(6) Ey 鹤 分 泌 过 多 甲状 劳 腺 
























素 相关 和 蛋白 引起 ,常见 村 表现 为 嗜睡 .厌食 . 恶 
hind heii tring 切除 肿 后 血 钙 水 平 可 
恢复 正常 。 

《7) 神经 肌肉 表现 : 瘤 性 神经 肌肉 病变 是 肺癌 最 常见 
的 非 转 移 性 胸 外 表现 ,发 一 组 病例 研究 发 
现 , 其 中 56% 为 A 
5% 为 腺 患者 
经 肌肉 病变 发 
年 ,因此 推 
行 性 变 ; 如 共 
现 为 进行 性 
并 并 混合 六 
木 , 有 了 时 面部 肢体 


















肺癌 明 确 诊断 前 一 
:人 小 脑 退 


神经 病变 : 表 









ee 加 
这 些 症 








se 天 a 觉 ， 
弱 , 侦 尔 出 现 耳 寻常 :进行 性 痴呆 .时 有 扣 
1 错乱, 木 全 或 ( ee 二 
别 是 肢体 肌肉 和 近 端 肢体 ; 多 发 性 1 L 炎 :特别 是 肌肉 和 近 
端 肢体 j 肌肉 疲劳 ， 如 会 部 和 大 腿 | 肌肉 .消耗 明显 而 et 发 
用 和 如 体位 低 血 压 ;@ 骨 铝 
是 析 状 指 ,有 时 合并 肥 

































只 有 具 条 充分 符 惕 性 ,特别 是 第 查 ,才能 提高 早期 诊断 
率 , 明 昆 改善 预后 。 
一 | 提高 早期 论 意识 ”对 于 40 岁 以 上 吸烟 者 , 具 
有 以 下 特点 者 应 立即 采取 相应 的 检查 以 便 早期 诊断 : 〇 D 持 
续 2 周 以 上 刺激 性 咳嗽 ,治疗 无 效 ;@ 原 有 慢性 站 
病 , 近 期 出 现 咳嗽 性 质 改变 ;@ 单 侧 局 限 性 哮 
嗽 改变 ;@ 反 复 同 一 部 位 肺炎 4 别 是 及 和 及 炎 
明 的 肺 能 肺 ,无 异物 吸入 史 和 中 毒 症 状 ,抗生素 
差 ;@ 原 因 不 明 的 关节 疼痛 及 杆 状 指 ( 趾 );@ 影 像 
气 肿 , 肺 段 或 肺叶 不 张 ,相通 支气管 五 
I 形 、 类 回 形 病灶 和 单 侧 肺 门 阴 影 增 浓 、 增 大 
:肺结核 病灶 ,其 他 部 位 出 现 新 病灶 , 抗 结核 
灶 反 而 增 大 或 形成 空洞 , 痰 结核 菌 阴性 ;( 不 明 原 因 的 迁移 
守 性 下 肢 静 脉 炎 。 
二 ) 影像 学 检查 
1. 中 央 型 肺癌 肿瘤 向 管 腔 内 生长 可 引起 支气管 阴 
征象 。 阻 塞 不 完全 时 呈现 段 . 叶 局 限 性 气 帅 。 阻塞 完全 
时 , 则 表 规 为 段 .中 不 张 。 须 不 张 伴 有 大 时 ， 
F 缘 可 表现 为 倒 S 状 影像 (图 17-9-1 草 


是 右 -时 + 下 
















限 性 
































Rt 





肺 瞿 是 。 抗 生 索 
外 生长 ,可 产生 单 侧 











密 度 培 疝 : 边 界 清 





形成 条 ie ie ] 淋 巴结 增 大 六 组 织 坏 引 与 去 气管 


(仿真 内 镜 ) 可 发 现 段 支气管 以 上 管 腔 内 的 肿瘤 或 狭 窗 ( 图 
17-9-2) 。 i 





图 17-9-1 右上 叶 肺 癌 引 起 肺 不 张 (下 缘 呈 S 状 ) 








图 17-9-2 上 段 支 气管 新 生物 仿真 内 镜 影 像 特征 入 
头 指 处 示 管 腔 内 新 生物 , 纤 支 镜 病理 报告 为 腺 癌 





















人 
A = 0， 
9 楚 ， 现 为 分 叶 状 .有 膀 癌 或 细毛 币 状 
| 17-9 aA.D。 商 分 辨 CT 可 清晰 地 是 水 用 呈 






字 叶 、 





5 质 分 布 闫 型、 支气管 充 亿 和 视 
17-9-4) 。 


] 淋 巴结 蔓延 .可 玩 基 了 癌 叶 流 淋 马 答 说 福 









第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


f 


A. 左下 叶 肺 交 


s 


图 17-9-3 周围 型 肺癌 胸 片 改变 
分 化 癌 ( 后 前 位 ) B. 左下 叶 肺癌 未 分 化 癌 ( 侧 位 ) 


\ 













图 17-9-4 高 
左下 肺 后 段 腺 辣 5 


分 辨 CT 
向 腊 是 陷 征 和 空 泡 征 




















相通 后 ,表现 为 厚 壁 
17-9-5A、B) 。 感 
表现 多 种 多 样 a 的 交 片 闫 神 针 
阴影 。 

3. 细 支 气管 肺泡 癌 结 节 型 的 细 支 气管 肺泡 癌 义 线 
i 个 的 圆 形 阴 影 。 如 为 弥漫 型 . 则 为 两 肺 大 小 不 

个 的 结 节 样 阴影 ,边界 清楚 ,密度 较 深 。 随 病情 发 展 逐 渐 增 
pag 甚至 融合 成 肺炎 样片 状 阴影 。 病 灶 间 常 有 增 深 的 
网 状 阴影 ,有 时 可 见 支气管 充气 征 ( 图 17-9-6) 。 


s 洞 (图 





a en 9 手 


























17-9-6” 细 支气管 肺泡 癌 


变 , 消 > 数 支 气管 内 及 痛 和 乓 诊 。 
RN T 检查 。 清丸 边 入 欠 光 滑 有 


| 也 不 能 附 外 










毛刺 常 提示 为 恶 
恶性 病变 。 病 灶 内 存 在 外 化 ， 让 其 中 
提示 为 良性 病变 、 





但 原 改 性 过 入 


爆 米 花样 分 布 党 
可 出 现 偏心 钙化 


标本 方法 得 当 .3 次 以 
80 听 .周转 型 入 并 
丁 通 过 吸入 加 浊 温 的 
二 本) 导 疾 。 


条 














10%% 一 15 冯 生理 
影响 疾 细胞 学 诊断 正确 性 的 因素 有 : 
疾 标 本 不 适当 ,无 肺泡 巨 唉 细胞 时 常 提示 痰 标本 可 


由 不 是 来 自 下 呼吸 道 , 痰 中 混 有 脓 性 分 泌 物 可 引起 澡 扯 绚 


二 其 (办 断 乙 





丛 标 本 次 数 少 , 少 于 3 次 的 系列 痰 标本 可 明显 减 





能 仔细 地 检查 次 
细胞 的 能 力 
刺 


使 .不 但 震 要 人 尽 可 
涂 片 站 企 部 视 ， 而 县 还 需要 丰富 的 识 曾 旺 
六 检查 时 灌 洗 物 、 sre 浅 表 淋巴 2 
市 标 本 的 细胞 学 检查 也 可 对 诊 早 














(四 ) 支气管 镜 。 忆 被 广泛 地 应 用 于 中 类 型 和 周围 蔓 








第 九 章 肺 部 肿 癌 


病变 诊断 。 对 于 支气管 镜 可 见 的 支气管 内 病变 . 刷 检 诊断 
诊断 率 可 达 93 只。 支气管 镜 检查 缺点 是 
活检 得 到 的 标本 世 较 少 .偶尔 在 处 理 黏膜 下 深部 病变 时 . 活 
检 钳 不 能 性 细胞 .可 出 现 假 阴 1 
管 镜 针 吸 检查 可 提 站 
bronchoscopic lung biopsy. TBLB) 可 显著 提 
诊断 率 。 对 于 直径 大 于 4cm 的 病变 ,诊断 率 可 达 50%% 一 
80%。 但 对 于 直径 小 于 2cm 的 病变 .诊断 率 仅 20% 左 右 。 
近年 自 奖 光 支气管 镜 (AFB) 和 支气管 内 超声 (EBUS) 
挥 越 来 越 重要 的 作用 。AFB 可 实时 采 
出 气管 人 人 nts 




































tit de ie he ys 
EBUS 可 将 支气管 镜 和 超声 系统 联合 起 来 ， 弥补 肉眼 不 

是 高 外 周 扳 立 肺 结 节 活 检 阳 1 提高 对 纵隔 
准确 度 ,提高 早 期 支气管 内 用 癌 ) 检 出 率 ,并 可 提 
局 部 治疗 。 

五 ) 针 豚 细 胞 学 检查 “可 经 皮 或 经 支气管 
吸 细胞 学 检查 。 还 可 在 超声 波 、X 线 或 CT 引导 下 进行 . 玉 
前 常用 的 9 浅 表 淋 巴结 和 经 超声 波 引 导 针 吸 细 胞 学 















窗 ( 原 位 

















. 浅 表 淋 巴结 针 吸 细胞 学 检查 “可 在 
时 对 锁骨 上 或 腋 下 肿 大 林 巴 结 做 针 吸 细胞 s 
于 质地 而、 活动 差 的 淋巴 结 可 得 到 很 高 诊断 率 。 
2. 经 皮 针 吸 细胞 学 检查 ”对 周围 型 
。 病 变 秆 近 胸壁 者 可 在 
时 .可 在 透视 或 CT 引导 下 穿刺 和 
-鱼刺 吸取 的 细胞 数 县 有 限 . 可 出 现 假 轨 性 结 

,可 重复 检查 。 约 29 史 的 病变 最 初 细 j 查 为 
性 ,重复 检查 几 次 才 发 现 恶 性 细胞 。 因 此 . 商 范 人 群 的 最 初 


局 麻 或 不 脉 醉 
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不 近 



















































针 断 阴性 时 ,不 应 放松 答 惕 .还 需 进 一 步 做 针 刺 
细胞 : 访 或 肺 活 检 等 诊断 性 检查 ,直到 病理 证 明 为 三 性 
或 特异 性 的 良性 病变 为 止 。 经 皮 针 吸 细胞 学 检查 常见 并 发 
证 是 气胸 .发生 5 失 。 肺 压缩 少 于 25 呈 9 者 通常 
可 自行 吸收 多 攻击 胸 穿 抽 气 或 手 管 辕 式 引流 





发 生气 胸 的 主要 
慢 阻 肺 ? 


可 后 .气胸 发 生 潜 可 达 46% 





| 未 是 原 有 慢性 阻塞 性 及 疾病 (简体 
有 人 研究 表册 给 阻 师 退 者 做 : 皮 针 吸 细胞 学 检 
市 尤 揽 阻 师 者 仅 有 77% 

3. 经 支气管 镜 针 吸 细 胞 学 检查 对 于 间 转 型 病变 种 
气管 ,支气管 劳 淋 巴结 或 肿块 .可 经 支 及 细胞 党 给 
审 。 与 TBLB 舍 人 “可 将 中 央 现 有 诊断 凌 提 高 刘 
95% i 补 活 人 | 网 下 讨 所 造成 的 涯 从 
洲 表 淋巴 站、 如 锁骨 
结 做 病理 检 但. 可 nl 台 无 用 辣 团 

可 明确 有 无 纵 隐 淋 包 辣 转 
Li 能 狂 题 有 划 助 .有 网 陀 积 液 性质 


:可 采用 用 异 活 检 或 在 临 





























移 . 对 判断 于 术 切 除 肿 
由 


个 贡 . 舞 有 淘 腊 





L759 


.此 时 增加 支 气 | - 
高 诊断 率 。 经 经 支气管 镜 肺 活检 (trans- ， 
司 围 型 肺癌 ， 
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腔 镜 直 视 下 活检 。 

(七 ) 剖 胸 探查 “对 高 度 怀疑 肺癌 的 病例 ,经 上 述 各 种 

方法 检查 都 未 能 确诊 且 可 耐 受 手术 者 ,应 及 时 齐 胸 探查 ,以 
闻 免 失 去 和 手术 切除 机 会 。 
( 八 ) 核 医 学 检查 ” 某 些 核 素 , 如 5 久 (2? Ga)- 枸 橡 
酸 、” 镜 CO”Yb)- 枸 梓 酸 、” 销 (Co)- 博 来 短 素 、* 钢 
(2 In)- 博 来 每 素 或 呈 锤 (Tcsm )- 博 来 霉 素 等 有 亲 肿 瘤 特 
性 ,在 正常 和 非 肿瘤 部 位 浓 聚 较 少 ,有 助 于 鉴别 结 节 的 良 、 
恶性 ,但 特异 性 差 , 假 阳性 可 高 达 35% 左 右 。 正 电子 发 射 
计算 机 体 层 扫描 (PET) 对 肺癌 的 敏感 性 可 达 95 吧 ,对 发 现 
转移 病灶 也 很 敏感 ,特异 性 最 多 达 90%, 可 作为 临床 上 肺 
况 分 期 .评价 疗效 以 及 复发 和 转移 的 参考 依据 。 

( 九 ) 肿瘤 标志 物 检查 ”部 分 肺癌 患者 的 血清 和 切除 

的 肿瘤 组 织 中 ,含有 一 种 或 多 种 生物 活性 物质 ,如 激素 

。 其 中 神经 元 特异 性 烯 醇化 本 
释放 用 前 体 (ProGRP) 对 小 细 肥 痛 较 敏感 。 
癌 胚 op 和 A) 在 肺 腺 癌 中 阳性 率 达 60% 一 80%. 鳞 癌 
相关 抗原 (SCC-Ag) 和 细胞 角 蛋 白 19 片段 (CYFRA21-1) 

















X 线 或 CT 发 现 肺 部 结 节 


等 对 诊断 和 鉴别 诊断 、 观 察 病情 变化 也 有 帮助 。 2 
些 癌 标 志 物 往往 敏感 性 还 不 够 高 ,往往 在 肿瘤 
hr erm ee 
仿 测 可 以 部 分 弥补 
其 不 足 。 胸 液 肺癌 标志 物 的 诊断 价值 有 时 高 于 血清 检 
查 , 但 是 已 为 晚期 。 
(十 ) 早期 竹 查 





们 的 研究 表明 ,多 个 癌 标 志 物 的 联合 





以 往常 规 第 查 方法 为 胸 片 ,但 是 
2011 年 8 月 新 英格兰 医学 杂志 发 表 的 大 规模 低 剂 盖 CT 
《LDCT) 对 比 胸 片 第 查 质 随机 对 照 研究 结果 表明 .对 
高 危 人 和 群 用 LDCT 第 查 肺 癌 可 较 胸 片 降低 20% 的 肺 } 死 
亡 率 (P 二 0.004)。 基 于 这 a 究 ,美国 国家 癌 
协作 网 推荐 对 所 有 年 龄 55 一 74 岁 ,吸烟 宇 30 年 X 包 ， 
年 龄 之 50 岁 ,吸烟 宇 20 年 X 包 并 有 额外 的 肺癌 危险 因素 

群 进行 年 度 LDCT 筛 查 ,并 制订 了 详细 随访 方案 。 了 
何 判 断 结 节 良 恶性 ,如 何在 避免 漏诊 的 同时 减少 不 必要 的 
有 创 检 查 , 则 需要 临床 医师 的 经 验 和 进一步 科学 化 随访 流 
程 ,使 用 得 当即 会 对 肺 瘤 防治 发 挥 重要 作用 。 图 17-9-7 为 
肺 部 结 节 诊 疗 流程 图 。 





















































































a 
CT 发 现 明显 与 既往 X 线 无 既往 影像 学 资料 
良 福 钙化 村 | | 或 CT 比较 
= 
[| we | 至 少 两 年 下 性 风险 低 | | 有 涉 性 有 病危 险 办 来 | 
没有 变化 
无 须 进 一 步 分 曾 于 3、6、9、 PET/CT、 纤 支 
| | 2 ET, 托 
月 后 随访 穿刺 活检 
无 顷 进 步 会 a 
=| [ 无 法 判断 或 恶性 | 
分 别 于 3、6、9、 re 
| 入 
J 疗 性 手术 


17-9-7 ” 肺 部 结 节 诊疗 流程 图 


Fe 
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有 研究 担 出 LDCT 4 筛 查 的 危害 ,包括 潜在 的 辐 
2 当 \ 过 度 诊断 和 增加 医疗 费用 ,但 是 

江 组 相 比 胸 片 组 总 必死 亡 率 同样 下 降 , 提 示 
放射 性 并 未 对 人 体 产 dg 
生 率 仅 为 1%, 生 无 法 证 明 是 放射 线 造成 的 。 

一 的 肺 六 第 查 方法 ,但 是 有 一 定 规律 可 循 。 美 
: imp 201 村 DGT we 党 
FE 龄 5 一 74 岁 有 收 
豚 烟 三 20 年 过 ME 













六 , 邓 4 





祝 外 肺 好 





得 得 
我 国 记 该 建立 自己 的 肺癌 
腾 议 外 .人 在 PMP2. 


得 查 标 准 。 原因 是 我 国 除了 
应 该 将 豚 烟 者 和 严 





窜 人 所 汽 米 问题 


















重 污染 环境 接触 者 均 列 为 高 危 人 群 ,及 时 接受 肺 辣 包 4 


至 于 医疗 费用 ,中 国 LDCT 价格 便宜 . 仅 为 美 欧 的 儿 分 
- ee 多 。 二 园 期 认 Cd 人 可 提高 生 





过 度 诊 pnd pt 和 | i is je 
ee 






择 恰当 的 治疗 方法 和 判断 预后 具有 重 发 
i i 来 描述 原 发 瘤 的 位 置 和 大 小 
国 师 外 生长 的 情况 ,在 无 局 部 、 肺 门 和 纵隔 淋巴 结 转移 及 过 
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处 胜 器 的 转移 ， CIASLC) 公 布 了 第 7 版 肺癌 TNM 分 期 系统 , 见 表 17-9-1、 
(一 ) TNM 分 期 2009 年 7 月 国际 肺癌 研究 学 会 ” 表 17-9-2。 





表 17-9-1 肺癌 的 TNM 分 期 














原 发 肿瘤 (T) 

Tx: 原 发 肿瘤 大 小 无 法 测量 ;或 痰 脱落 细胞 ,或 支气管 冲洗 液 找到 癌 细 胞 ,但 影像 学 或 支气管 镜 没 
有 可 视 肿瘤 

To: 没有 原 发 肿瘤 的 证 据 

Tis: 原 位 癌 

Th,: 原 发 肿瘤 最 大 径 志 2cm, 局 限于 肺 和 脏 层 胸 膜 内 , 镜 下 肿 癌 没 有 累及 叶 支 气管 以 上 "( 即 没 有 
累及 主 支气管 ) ;或 局 限于 气管 壁 的 肿瘤 ,无 论 大 小 ,无 论 是 否 累及 主 支气管 

Te 肿瘤 最 大 径 之 2cm, 志 3cm 

Te», : 肿瘤 大 小 或 范围 符合 以 下 任何 一 点 : 
肿瘤 最 大 径 >>3cm, 委 5cm; 
累及 主 支气管 ,但 距 隆 突 之 2cm; 
累及 脏 层 胸 膜 ; 
扩展 到 肺 门 的 肺 不 张 或 阻塞 性 肺炎 ,但 不 累及 全 肺 

Ta 肿瘤 最 大 直径 >5cm, 委 7cm 

T;: 任何 大 小 的 肿瘤 已 直接 侵犯 下 述 结构 之 一 者 :累及 胸壁 (上 沟 癌 )、 肪 肌 、 纵 隔 胸 膜 或 心包 , 肿 


瘤 位 于 距 隆 突 2cm 以 内 的 主 支气管 但 未 累及 隆 突 ; 全 肺 不 张 或 阻塞 性 炎症 ; 原 发 肿瘤 同一 肺 
叶 出 现 卫星 结 节 ; 原 发 肿 交 最 大 径 >7cm 

Ty 任何 大 小 的 肿瘤 已 直接 侵犯 下 述 结构 之 一 者 :纵隔 \ 心 胜 ,大 血管 ,气管 .食管 . 椎 体 \ 隆 突 ; 原 
发 肿 痪 同 侧 不 同 肺叶 出 现 卫星 结 节 





区 域 淋巴 结 (N) 

Nx: 区 域 淋 巴结 转移 不 能 评价 

hm : 没有 区 域 淋巴 结 转移 

N， 转移 至 同 侧 支气管 周围 淋巴 结 和 (或 ) 同 侧 肺 门 淋巴 结 , 和 原 发 肿瘤 直接 侵 及 肺 内 淋巴 结 

Na ， 转移 至 同 侧 纵隔 和 (或 ) 隆 突 下 淋巴 结 

Na; 转移 至 对 侧 纵 隔 和 (或 ) 对 侧 及 门 淋 巴结 和 (或 ) 同 侧 或 对 侧 斜 角 肌 或 锁骨 上 淋巴 结 
远 处 转移 (MD) 

Mx: 远 处 转移 不 能 评价 

M。 ， 无 远 处 转移 

Mi,: 原 发 肿瘤 对 侧 肺叶 出 现 卫星 结 节 ; 胸 膜 播 散 (恶性 胸腔 积 液 ”, 心 包 积 液 或 胸膜 结 节 ) 








Mn : /胸膜 除外 ) 








































肿 注 所 引起 的 .如 果 胸 水 的 多 次 细 未 能 找到 瘤 细 胞 ,胸水 又 是 非 血 性 和 非 渗 出 性 的 , 临 
a Sn 关 ， 这 种 ee 不 影响 分 其 
表 17.9.2 TNM 与 临床 分 期 的 关系 (二 ) SCLC 分 期 至 于 SCLC 分 期 ,采用 的 是 局 限 和 
i 广泛 两 期 分 类 法 。 人 们 最 早 使 用 的 SCLC 分 期 是 美国 退伍 
0 期 TisNo Mo bre 演 埋 局 肺癌 人 研究 组 (VALG) 制 定 的 分 期 ,分 期 的 依据 
Ta 其 TIN,M, 是 病变 是 否 能 被 照射 时 包括。 该 分 期 认为 局 限期 SCLC 的 
Tb 期 T NM 特征 是 :肿瘤 局 限于 一 侧 有 移 腔 ,纵隔 、 前 斜 角 肌 及 锁骨 上 淋 
Ia 期 TNiM, ; Ta No Mh ;Tos Ni Mo 巴结 ;不 能 有 明确 的 上 腔 静 脉 阻塞 , 喉 返 神经 受 侵 及 胸腔 积 
Tb 期 Ta Ni Ms ; Ts No Ms 液 。 由 于 孔 分 蝴 疝 便 易 行 .在 临床 上 广泛 应 用 。 随 着 放疗 
Wa 期 T Ne Ms Ts Nma Mos Ti Nei Mo 技 de .放疗 的 照射 范围 有 所 增 大 .可 包括 对 侧 纵 
厢 b 期 T Mos Ts Nesa Mo 锁骨 上 淋巴 结 ; 且 回顾 性 分 析 发 现 ， a 骨 上 淋 
让 其 tN Mh 结 昧 及 和 同 侧 胸水 患者 的 生存 怪 限 近 . 与 远 
患 彰 的 生存 限期 相近 .与 远 处 
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转移 患者 明显 不 同 。 因 此 ,国际 肺癌 研究 协会 (IASLC) 经 

讨论 达成 共识 :局 限期 指 肿瘤 局 限于 单 侧 胸腔 内 及 其 所 引 

流 的 区 域 淋 巴结 、 双 侧 的 纵隔 淋巴 结 和 锁骨 上 淋巴 结 , 且 无 
| 该 肺 的 广泛 转移 ; 同 侧 的 胸水 、 喉 返 神经 受 侵 及 上 腔 静 脉 阻 
| 塞 也 列 为 局 限期 。 

根据 两 种 分 期 的 定义 ,一 般 认 为 ,TNM 分 期 中 的 工 一 
期 相当 于 SCLC 的 局 限期 。 

(三 ) 分 期 方法 “为 使 肺癌 分 期 准确 ,需要 完善 的 分 期 
信息 ,包括 病史 、 体 检 和 实验 室 检查 (如 血 钙 、 血 常规 和 肝 功 
。 贫 血 , 血 小 板 减少 ,可 由 于 肿瘤 直接 侵犯 到 骨 散 所 致 。 
高 钙 血 症 可 由 于 肿瘤 转移 到 骨 或 肿瘤 分 泌 甲状 旁 腺 样 激 
素 , 肝 功能 异常 可 提示 肝 内 转移 或 肝 外 阻塞 ) ;胸部 、 肝 脏 和 
肾上腺 CT 扫描 : 头 部 磁 共 振 成 像 (MRI, 首 选 ) 或 CT 扫描 ， 
骨 扫 描 ( 如 果 已 接受 PET 检查 可 不 做 ), 胸 片 (可 不 做 )。 关 
部 MRI 较 CT 在 确定 脑 转移 方面 更 为 敏感 ,PET/CT 可 用 

于 评价 肿瘤 局 部 情况 及 转移 。 外 周 血 涂 片 异 常 者 可 接受 单 
〈 双 ) 侧 骨 艇 穿刺 检查 或 活检 。 
常规 胸 片 对 发 现 纵隔 淋巴 结 受累 的 敏感 性 仅 40% 左 
有 。 断 层 可 增加 阳性 发 现 率 ,但 仍 无 法 与 CT 比较 。CT 和 
PET 扫描 是 发 现 纵隔 病变 较 敏 感 的 技术 ,可 将 阳性 率 提高 
到 595 兴 。 由 于 PET 的 高 敏感 性 ,一 些 胸 外 科 医 师 在 PET 
证 明 纵隔 无 转移 后 即 可 做 开 胸 手 术 。MRI 也 可 用 于 纵隔 
有 无 转移 的 评价 .但 它 只 在 评价 肺 上 沟 瘤 和 判定 肺癌 有 无 
侵犯 胸壁 和 心包 时 具有 优越 性 。 由 于 纵隔 内 肿 大 淋巴 结 也 
岂非 肿瘤 新 生物 .所 以 PET 发 现 的 纵隔 淋 
积 学 确认 。 晤 好 在 开 胸 术 前 .接受 创伤 性 
对 支气管 镜 针 吸 细胞 学 检查 或 


















































































巴 绷 
分 期 于 术 检 3 





的 分 期 ,判定 肿瘤 是 否 接近 
与 其 上 距 网 少 于 2cm 时 常 很 
二 吸 细 胞 学 检查 可 评估 


这 和 
进行 切除 , 预 
用 六 对 支气管 上 












侵犯 有 无 局 部 或 气管 ,支气管 劳 和 纵隔 
淋巴 结 转移 , 带 助 分 期 ,但 其 敏感 者 经 验 的 影响 较 









大 ，。 经 皮 针 吸 细胞 学 检查 也 可 开 
病 


判断 肿 大 的 纵隔 和 肺 门 












位 于 锁骨 上 窜 或 纵隔 的 淋巴 结 活检 ,可 帮助 某 些 病 
男 确 组 织 学 诊断 和 判断 肿瘤 的 可 切除 性 。 仅 仅 在 确 
实 触 到 斜 角 肌 三 角 的 淋巴 结 后 , 才 去 做 淋巴 结 活检 。 不 提 
到 的 淋 共用 性 康 少 于 10%%。 
于 直接 探查 或 从 纵隔 摘 取 活 
评价 上 纵 陋 ,也 可 通过 多 \ 卫 
和 脉 周围 区 域 病变 .人 1 较 难 得 
判定 有 无 纵隔 淋巴 结 转移 ,选择 惟 
-法 和 判定 预后 沟 有 重要 意义 。 病 变 对 侧 
双重 辕 侈 (有 党 被 认为 是 开 胸 手术 的 绝对 禁忌 
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站 的 汉 



















证 这 让 


一 2 














得 区 甘 部 中 为 仅仅 半 询 部 (也 


肿 大 时 ,或 不 适合 削 胸 检查 时 才 做 纵隔 镜 。 患 者 已 接受 纵 
隔 放 疗 或 气管 切 开 术 后 禁 鼠 纵隔 镜 。 有 上 腔 静 脉 阻塞 者 上 
于 大 静脉 压力 较 高 ,纵隔 镜 也 有 和 危险。 

对 于 年 老 患者 和 肺 功能 储备 受 限 者 没有 必要 为 诊断 目 
的 而 开 胸 手术 ,可 通过 支气管 镜 或 经 皮 针 刺 活检 等 来 确诊 。 
对 于 肺 上 沟 瘤 有 上 腔 静 脉 综合 征 的 患者 没有 必要 为 诊断 而 
开 胸 。 

核 素 扫描 是 骨 、 肝 、 脾 转移 的 敏感 指示 剂 。 然而 对 于 无 
症状 的 NSCLC 患者 和 实 丛 室 结果 无 异常 发 现时 ,没有 必 
要 常规 进行 这 些 检 查 。 央 可 导致 误解 ,如 陈旧 性 骨折 ` 炎 
证 等 非 恶性 病变 也 可 表现 出 阳性 的 骨 和 上 肝 扫描 结果 。 如 果 































误解 为 转移 ,会 造成 进一步 创伤 性 检查 的 浪费 和 延误 外 税 


手术 时 间 。 , 

虽然 评价 SCLC 患者 有 无 肺 外 转移 的 技术 与 评价 
NSCLC 患者 一 样 ,但 因 其 胸 外 转移 频率 高, 一 些 临床 医生 
推荐 常规 的 头颅 , 肯 、 肝 ,肾上腺 等 多 器官 CT 扫描 或 PET/ 
CT。 也 有 人 推荐 常规 的 骨髓 检查 ( 骨 穿 或 活检 》 ,因为 骨 骨 
累及 率 近 50%% ,即使 无 末梢 血 异 常 或 无 骨 扫 描 阳 性 发 现 
时 。 因 此 ,对 于 局 部 治疗 [胸部 放疗 和 《或 手术 切除 者 -或 
参加 临床 试验 的 患者 应 玖 励 进一步 分 期 来 全 面 发 现 无 症状 
的 转移 灶 。 





【鉴别 诊断 】 

(一 ) 肺结核 

1 肺结核 球 ”应 与 周 图 型 肺癌 
于 年 经 忠 者 ,病灶 多 见于 肺 上 








2. 肺 门 淋巴 结 结核 易 与 中 央 型 肺癌 相 混淆 ,多 见于 
齐 \ 青 年 。 多 有 发 热 . 盗 评 等 结核 中 毒 症 状 。 结 核 获 索 这 
常 阳性 , 抗 结核 治疗 有 效 。 肺 癌 多 见于 中 年 以 上 成 人 , 病 
灶 发 展 快 ,呼吸 道 症状 比较 明显 。 痰 脱落 细胞 检查 和 纤 支 
镜 检查 有 助 于 鉴别 诊断 。 
3. 票 粒 性 肺结核 
别 。 通 1 


中 





应 与 弥漫 型 细 支 气管 肺泡 癌 
了 性 肺结核 患者 年 龄 较 轻 ,有 发 热 、 次 汗 * 
,呼吸 道 症状 不 明显 。X 线 表现 为 细小 、 分 布 均 
匀 、 密 度 较 淡 的 梨 
确诊 断 。 


(二 ) 肺炎 









i -和 
绪 节 。 经 支气管 








约 1/4 的 星期 肺癌 以 肺炎 形 


肺 部 得 性 炎症 机 化 后 形成 团 块 状 炎 性 假 瘤 ,也 易 与 及 
灼 败 混淆， 但 炎 性 假 疾 往往 形态 不 稿 -边缘 不 光滑 ,有 密度 
较 高 核心 . 易 伴 有 胸膜 增 灶 长 期 匹 明 显 变化 。 

(三 ) 肺 脓肿 项 感染 ,应 与 原 发 性 及 用 肿 


前 普 先 有 肺 疗 证 状 . 如 得 激 必 咳嗽 ,反复 严 血 , 随 捷 







鉴别 





第 九 章 肺 部 肿瘤 


出 现 感染 咳嗽 加 剧 。 原 发 性 肺 肤 肿 起 病 急 , 中毒 症 状 严 ” 量 : 增 加 放疗 次 数 ) 应 优 于 常规 方案 ,但 超 分 割 治疗 的 患者 
重 , 多 有 寒战 .高热 咳嗽、 咳 大 量 肤 臭 疾 等 症状 。 肺 部 影 3 级 放射 性 食管 炎 的 发 生 率 较 高 。 目 前 尚 不 清楚 若 在 生物 
学 可 见 均匀 的 大 片 状 炎 性 阴影 ,空洞 内 常见 较 深 液 平 。 血 ”剂量 等 效 的 情况 下 , 较 大 剂量 的 常规 放疗 与 超 分 割 放疗 的 
常规 检查 可 发 现 白细胞 和 中 性 粒 细胞 增多 。 疗效 是 否 有 差异 。 超 分 割 方案 是 否 真正 优 于 常规 方案 仍 有 上 
四 ) 多 二 售 作 网 脱光 结核 性 胸膜 炎 的 胸 液 多 为 透明 ， ” 待 进一步 临床 试验 的 数据 证 实 。 
草 黄 色 , 有 时 为 血 ; 胸 液 则 多 为 血性 .但 肿瘤 阻塞 淋 预防 性 脑 照射 (PCD :对 于 治疗 后 完全 或 部 分 缓解 的 





































































巴 管 时 ,可 有 漏出 性 胸 液 。 胸 水 常规 .结核 菌 和 病理 检查 ， 。 局 限期 患者 , PCI(25Gy、10 次 分 割 或 30Gy ,10 一 15 次 分 
有 助 于 诊断 。 割 ) 能 够 降低 脑 转移 风险 .并 降低 死亡 率 。 然 而 PCI 可 导致 








五 ) 结 节 病 ”典型 的 结 节 病 为 双 侧 肺 门 及 纵隔 对 称 ”大 脑 认 知 功能 异常 ,在 老年 患者 中 尤 须 注意 。 
性 淋巴 结 肿 大 ,可 伴 有 肺 内 网 状 、 结 节 状 或 片 状 阴影 。 组 织 2. 广泛 期 ”化 疗 是 广泛 期 SCLC 的 主要 治疗 方法 。 





活检 病理 证 实 或 符合 结 节 病 。 常用 方案 为 依托 泊 音 十 顺 铀 或 卡 铂 ( 表 17-9-3 为 具体 化 疗 
六 ) 纵隔 淋巴 瘤 ， 听 似 中 央 型 肺癌 . 常 为 双 侧 性 ,可 方案 及 剂量 ) 。 卡 销 较 顺 铀 发 生 恶心 .呕吐 和 神经 毒性 的 入 

有 发 热 等 全 身 症状 ,但 支气管 刺激 证 状 不 明显 , 哑 脱 落 细胞 率 较 低 。 化 疗 为 每 3 周 为 1 个 周期 , 共 4~6 个 周期 。 

查 阴性 对 化 疗 达到 完全 缓解 或 部 分 缓解 的 广泛 期 患者 可 行 
(七 ) 肺 部 良性 肿瘤 “许多 良性 肿瘤 在 影像 学 上 与 恶 。 PCL, 具 体 剂量 同 局 限期 SCLC, 此 外 还 可 考虑 20Gy 的 

性 及 痛 相 似 。 其 中 匹 以 支气管 腺 总 、 错 构 痪 等 更 难 鉴 别 , 可 ”分割 放疗 。 但 对 PS 评分 差 (3~4 分 ) 或 精神 心理 功能 障碍 





























参阅 有 关 瘟 节 。 的 患者 不 推荐 PCI。 
目前 为 止 , 没 有 证 据 表明 化 疗 或 靶 向 药物 作为 维持 治 
De 疗 能 够 降低 死亡 率 。 








应 当 采 取 综 合 治疗 的 原则 . 即 根 据 患 者 机 体 3. 支持 治疗 SCLC 伴 发 的 肿瘤 急症 .如 上 腑 秀 脉 阻 
侵犯 范围 (临床 分 期 ) 和 发 展 趋向 ， 塞 i 糊 通 压迫 症 、 全 放 所 珀 拓 全 
治疗 模式 。 通 常 SCLC 发 现时 已 转移 ,外 7 
台 , 主 要 依赖 化 疗 或 放 化 疗 综合 治疗 。 相 反 ， 
NSCLC 可 为 局 : 限 , 部 分 外 科 : pn 对 化 
疗 反应 较 SCLC 差 ,少数 化 疗 失败 后 还 。 
因此 ,应 有 计划 、 合 理 地 应 用 手术 、 化 疗 、 序 
甚至 辅 以 免疫 和 中 药 的 多 学 科 综 合 治 
最 大 限 虚 地 控制 肿瘤 ,改善 患者 生活 质 址 利和 和 存 期 。 




















后 不 同 , 通 党 伴 发 的 内 分 泌 和 和 
征 容易 治疗 ,但 对 并 发 宰 寻常 者 疗效 
。 大 约 25% 的 SCLC 患者 伴 分 泌 






















(一 ) scLC ,可 通过 限制 液体 el 了 及 积 
1. 局 限期 极 有 效 的 抗 肿瘤 治疗 可 以 得 到 缓解 ， 程 中 也 应 重 
手术 切除 :SCLC 主要 采用 放 化 疗 联合 治疗 。 虽 然 约 视 对 患者 伴 发 的 疼痛 ,感染 .乏力 的 姑息 对 症 治疗 。 
30 色 一 40 贤 的 患者 处 于 局 限期 .但 仅 有 近 患者 在 临 因为 吸烟 与 SCLC 的 发 生 密切 相 3 积极 劝告 吸 
床 分 其 时 表现 为 周转 性 肺 结 节 下 无 纵隔 讲 巴 结 转移 ,可 经 。。 烟 者 成 烟 。 近 年 来 ,西方 国家 SCLC 发 病 率 下 降 . 主 归 源 于 
于 术 治 疗 。 术 后 ,对 于 纵 师 淋巴 结 阴性 1 大 力 开展 控烟 运动 。 我 国 吸烟 人 数 没有 明显 下 降 , 故 



















ey, 顺 铀 ),5 为 30% ~60%; SCLC 发 病 没 有 得 到 控制 。 此 外 , 吸 烽 患者 演 疗 市 
巴结 用 | 从 化 疗 外 还 震 放 疗 。 降 , 吸 烟 还 可 加 重 口 i 致 味觉 表 失 、 口 下 志 
放疗 联合 化 疗 : -多 数 局 限期 SCLC 患者 ,同步 放 。 重 下 降 。 戒 烟 后 可 减少 患者 疲劳 和 呼吸 困难 ,并 改 训 
化 疗 优 于 序 贯 放 化 疗 。 荟 茜 分 析 结 打 显 示 , 以 铂 而 。 体力、 睡 眶 和 情绪 。 另 有 研究 发 现 ,放疗 期 间 吸烟 与 放映 性 
的 化 疗 开始 30 天 内 进行 胸部 放疗 ,其 5 年 生存 率 于 ”肺炎 发 生 率 首 加 有 关 。 持 继 委 吸 烟 和 复 i 吸 患 者 的 第 二 肿 擅 风 
30 天 后 开始 放疗 的 患者 (20% vs 14%)。 同 步 放 化 疗 可 缩 。 险 明 显 烟 | 
得 首 治疗 上 时间, 增加 治疗 强度 和 抗 则 窗 协 同 作用 。 旧 前 对 日 前 ,SCLC 的 药 4 
F SCLC 放 化 疗 顾 序 达成 的 共识 为 :支持 早期 间 步 放 化 疗 突 倒 .主要 是 化 疗 .可 
方案 , 即 首次 化 疗 起 始 后 的 3 周 内 开始 放疗 。 根 据 2008 年 (二 ) NSCLC 
美国 NCCN 关于 SCLC 临床 实践 指南 建议 .胸部 照射 剂量 1. 工 . 工 期 对 于 IT 期 NSCLC 患 普 , 首 选 于 术 深 
为 45Gy, 每 次 L5Gy. 每 大 2 次 或 60 一 70Gy. 答 次 8 一 [ 全身 综合 评 向 .如 肪 切 能 CEENV 和 Dl) 
2.0Gy, 每 天 1 次 。 由 于 SCLC 细胞 增殖 快 .理论 二 认为 直 对 的 情况 下 ,根据 FEV. 和 
分 制 方案 (放疗 总 判 攻 在 变 的 情况 下 ,减少 每 次 放疗 的 剂 De 和 园 屿 除 或 须 段 


疗 (EP 










































庆 其 是 独 癌 涌 疗 还 没有 明显 
参考 表 17-9-3 选择 化 疗 方 案 
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第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


等 术 式 。 如 术 前 FEVi 和 DLco 均 志 40 兴 预计 值 :手术 后 死 
亡 率 增加 。 通 常 单 肺 切除 需 FEV; 这 2L,DLco 之 60%; 肺 叶 
切除 尖 FEVi 二 1. 5L,DLeo 记 50%。 有 研究 表明 , 模 形 切除 





一 ; 和 肺 段 切除 局 部 复发 率 较 肺叶 和 肺 切除 明显 升 高 。 肺 叶 和 





， 肺 切除 的 死亡 率 分 别 为 3 交 和 9%。 对 于 大 于 70 岁 的 患 
二 者 , 单 肺 切除 死亡 率 可 达 16%~25%。 此 外 在 术 中 应 注意 
周围 淋巴 结 清扫 。 
表 17-9-3 ”SCLC 化 疗 方案 
一 线 化 疗 方 案 

1. 局 限期 SCLC 顺 铂 75mg/m? dl 或 卡 铀 AUC 5 一 
6 dl 十 依托 泊 背 100mg/m? dl~3, 每 3 周 1L 次 
对 于 放疗 十 化 疗 ,推荐 应 用 顺 铂 /依托 泊 昔 

2. 广泛 期 SCLC 
顺 铂 75mg/mz dl 或 卡 铂 AUC 5 一 6 dl 十 依托 泊 音 
l00mg/m? dl 一 3, 每 3 周 1 次 
顺 铂 60 一 75mgy/m2? dl 或 卡 铂 AUC 5 由 十 伊 立 替 
康 60mg/m?: dl,8,15, 每 4 周 1 次 

二 线 化 疗 方案 (目前 尚 无 标准 二 线 方案 ) 

1. 进入 临床 试验 

2. 2 一 3 个 月 内 复发 ,行为 状态 (PS) 评 分 0 一 2 紫杉醇 
注射 液 ( 泰 素 ) 或 多 西 他 赛 注射 液 ( 奈 素 帝 ) 或 拓扑 
替 康 或 伊 立 替 康 或 异 环 介 酰胺 或 吉 西 他 滨 

3， 2 一 3 个 月 一 复发 二 半年 ”拓扑 替 康 或 紫杉醇 注射 
液 ( 泰 素 ) 或 多 西 他 赛 注 射 液 ( 泰 素 帝 ) 或 伊 立 替 康 
或 吉 西 他 滨 或 长 春 瑞 滨 或 CAV(CTX 二 ADM 十 
VCR) 

4. 半年 后 复发 














可 用 初始 方案 


就 辅助 治疗 而 言 ,对 于 工人 A 期 (Ti ,N,) 上 患者 ,车 术 中 
发 现 切 缘 阴 性 需 继续 观察 , 若 切 缘 阳 性 则 首选 再 次 切除 或 
放疗 。 对 于 IB 期 (Ta,N)、 ITA 期 (Ta,Nv) 串 者 , 若 术 中 
发 现 切 缘 阴 性 震 继 续 观 多 予 高 危 者 化 疗 , 若 切 缘 阳 性 
则 首选 再 次 切除 土 化 疗 或 放疗 十 化 疗 。 此 外 ,对 于 卫 人 期 
(I VD) ITB 期 (Ti ,NTaoy Ni) 患 者, 若 术 中 发 现 切 
缘 阴 性 ,推荐 辅助 化 疗 十 放疗 ,车 切 缘 阳 性 则 应 再 次 切除 联 
合 化 疗 或 放 化 疗 联合 治疗 。 

对 于 拒绝 手术 或 无 法 手术 的 患者 .可 选择 立体 定向 放 
射 治疗 (SBRT) 。 

2. 手术 可 切除 的 五 期 对 于 看 A 期 手术 可 切除 的 患 
者 [ 单 侧 纵 陋 累及 (Na ) .肿瘤 (T; ) 累 及 胸壁 、 脐 肌 或 胸膜 ， 
肺 上 沟 瘤 了 ,单纯 手术 往往 不 够 。 与 单纯 手术 或 本 后 放疗 相 
比 , 新 辅助 化 疗 序 贯 放疗 或 同步 放 化疗 能 够 明显 改善 生存 
率 ,但 是 后 者 能 明显 增加 放射 性 食管 炎 。 此 外 .对 于 由 入 期 
(ToNs) 患 者 , 若 术 中 切 缘 为 阴性 , 则 行 辅助 化 疗 联合 放 
疗 , 若 切 缘 阳 性 则 行 术 后 辅助 放 化 疗 。 

3. 手术 不 可 切除 的 轩 期 ”对 ,,T; (三 7em) ,纵隔 
活检 为 \ 者 应 行 脑 MRI. 对 以 前 未 书 检查 着 可 行 
PT (了 和 描 ， 戎 评估 发 现 患者 未 发 生 全 身 转 移 . 则 行 根 

















(Wek, 


治 性 同步 放 化 疗 或 诱导 化 疗 士 放 疗 。 若 诱导 化 疗 后 疾病 无 
进展 ,可 考虑 手术 士 放 化 疗 (2B 类 ) 士 放疗 ( 若 起 始 治 疗 未 
用 )。 若 疾 病 进展 则 对 局 部 病灶 放疗 (车 起 始 治疗 未 ys 
化 疗 ,对 全 身 病灶 的 治疗 同 Mi 治疗。 若 评估 结果 为 Mi， 
则 起 始 治疗 即 用 针对 Mi 的 方案 。 化 疗 联合 放疗 可 采取 同 
步 或 序 贯 的 策略 。 与 序 贯 放 化 疗 相 比 ,同步 放 化 疗 的 中 位 
生存 时 间 更 长 ,但 早期 毒性 反应 多 见 。 

4. 人 期 ”该 期 患者 中 70% 预 后 差 。 行为 状态 (PS) 评 
分 为 0( 无 症状 ) .1( 有 症状 ,完全 能 走动 ).2(<<50%% 的 时 间 
卧床 ) .3( 守 50% 时 间 卧 床 ) 和 4( 卧 床 不 起 ) 的 相应 中 位 生 
存 期 分 别 为 34.25.17.8 和 4 周 。 治 疗 核心 为 标准 管理 、 正 
确 使 用 止痛 药物 、 适 当 应 用 放疗 和 化 疗 。 

化 疗 十 靶 向 治疗 :对 播 散 性 NSCLC 化 疗 应 仔细 权衡 
其 益处 和 毒性 。 联合 化 疗 可 有 限 增加 生存 率 ` 缓 解 证 状 和 
改善 生命 质量 。 标 准 -- 线 化 疗 方案 为 顺 铂 或 卡 铀 联合 紫 杉 
醇 , 多 西 他 赛 吉 西 他 滨 或 长 春 瑞 滨 之 一 ( 表 17-9-4)。 化 疗 
有 效率 为 20%~50%, 中 位 生存 期 为 8 一 10 个 月 ,1 年 生存 
率 为 30%~35%,2 年 生存 率 为 10% 一 15%。 两 药 联合 优 
于 单一 药物 ,疗程 为 4~6 周期 。 对 NSCLC 有 活性 的 二 线 
药物 ,包括 多 西 他 赛 (多 烯 紫杉醇 ) 和 堵 美 曲 塞 二 铀 均 已 应 
用 到 临床 ,也 取得 了 较 好 效果 。 


表 17-9-4 NSCLC 化 疗 方案 
































一 线 化 疗 方案 
顺 铂 75mg/m? dl 或 卡 铀 AUC 5 dl 联合 紫杉醇 
75mg/m? dl, 每 3 周 1 次 
顺 铀 ?5mg/m dl 或 卡 铂 AUC 5 dl 联合 多 西 他 赛 
75mg/m? dl, 每 3 周 1 次 
顺 铂 75mg/m dl 或 卡 铀 AUC 5 dl 联合 青 西 他 滨 
000~~1250mg/m? dl,d8, 每 3 周 1 次 
顺 铂 75mg/m? dl 或 卡 铂 AUC 5 dl 联合 长 春 瑞 滨 
25mg/mz dl,d8, 每 3 周 1 次 
二 线 化 疗 方案 
多 西 他 赛 75mg/m? di ,每 3 周 1 次 
培 500mg/m? d1, 每 3 周 1 次 








现在 随 着 对 治疗 前 病理 亚 型 ( 鳞 癌 vs 非 鲜 癌 ) 及 
EGFR 基因 检测 的 开展 ,个 体 化 治疗 ”也 逐渐 应 用 到 临床 。 
条 大 细胞 癌 和 组 织 学 类 型 不 明确 的 NSCLC ,应 检 
测 其 表皮 生长 因子 受 体 (EGFR) 突 变 状态 。 对 于 无 突变 或 
不 明 考 ,车 其 PS 评分 为 0~1 分 ,一 线 治疗 可 采用 化 疗 ;或 
由 做 珠 单 抗 (国内 待 批准 用 于 -- 线 治疗 ) 联 合 化 疗 ( 若 符合 
祭 准 或 顺 铀 / 培 美 昌 塞 (国内 待 批准 用 于 一 线 治疗 ); 对 
PS 2 分 者 采用 西 妥 昔 国内 待 批准 用 于 一 线 治疗 )/ 长 


Ea 


春 瑞 流 / 顺 销 治疗 或 化 疗 ;PS 为 3 一 4 分 者 只 能 接受 支持 














部 分 药物 已 经 
疗效 ,其 中 包括 


对 于 EGFR 突变 者 ,可 选用 靶 向 治疗 。 
在 晚期 NSCLC 治疗 中 显示 出 较 好 的 临床 
























第 九 章 肺 部 肿瘤 
表皮 生长 因子 受 体 - 酷 氨 酸 激酶 抑制 剂 (EGFR-TKD 和 西 。 胞 (tumor infiltrating lymphocytes) 也 可 起 到 一 定 辅助 治疗 
妥 音 单 抗 。EGFR-TKI, 如 吉 非 蔡 尼 (gefirinib)、 厄 洛 蔡 尼 作用 。 

(Cerlotinib) 和 国产 埃 克 蔡 尼 (icotinib) 等 可 考虑 用 于 化 疗 失 (四 ) 中 药 “部 分 中 药 具 有 一 定 免 疫 调 节 作 用 和 抑 瘤 


败 者 或 者 无 法 接受 化 疗 的 患者 。 对 于 EGFR 基因 突变 检 
测 阳性 的 患者 ,一 线 治疗 也 可 选择 上 述 的 EGFR-TKI。 针 
对 存在 EML4-ALK 融合 基因 的 患者 ,ALK 抑制 剂 克 唑 蔡 
尼 (crizotinib) 被 推荐 用 于 该 的 靶 向 治疗 。 
; 突变 检测 ,直接 参考 一 
链 癌 患者 可 采用 化 疗 或 
西 妥 昔 单 抗 /长 春 瑞 滨 / 顺 铂 ,之 后 评估 疗效 ;对 PS 为 3 一 4 
分 者 只 采用 支持 治疗 。 当 肿瘤 进展 时 采用 二 线 治 疗 , 若 有 
效 或 疾病 稳定 , 则 在 完成 4 一 6 个 周期 治疗 后 行 再 次 评 信 。 
有 效 或 稳定 者 继续 当前 治疗 至 疾病 进展 ,可 继续 西 妥 

搞 维 E 持 治疗 ,或 换 药 维持 baer 或 

支持 治疗 :适当 的 支持 治疗 , 止 吐 药 、 用 顺 铂 时 补充 体 
液 和 盐水 ,监测 血细胞 计数 和 血 生化 \ 监 测 出 血 或 感染 征 
象 ,以 及 在 需要 时 给 予 促 红 细胞 生成 素 和 粒 细胞 集 小 刺激 
因子 ,并 且 根 据 粒 细胞 计数 的 最 低 点 调整 化 疗 剂量 都 是 必 
要 的 。 改 良 的 止 吐 药 可 使 患者 耐 受 性 提高 。 

放疗 :如 果 患 者 原 发 瘤 阻塞 支气管 引起 阻塞 性 肺炎 \ 咯 
租 、 上 呼吸 道 或 上 胶 静 脉 阻塞 等 症状 ,应 考虑 放疗 ,也 可 给 
;症状 患者 预防 性 治疗 。 通 常 一 个 疗程 为 2 一 周 ,给 予 
30~40Gy 放疗 ,缓解 症状 概率 为 :咯血 84 中 .上 腔 静 脉 综 
合 征 80%、 呼 吸 困难 60% ,咳嗽 60% 、 肺 攻陷 23%、 骨 转移 
疼痛 66% 以 及 声带 麻 竟 6% 。 心 脏 填塞 可 予 心包 穿刺 术 和 
放疗 , 颅 脑 和 次 髓 压迫 或 辟 从 神经 受累 亦 可 通过 放疗 绥 解 。 
对 于 颅 脑 转 移 和 兰 散 压迫 者 ,也 可 给 予 地 塞 米 松 425 一 
75mg/d, 分 4 次 ), 并 迅速 减 至 缓解 症状 所 需 的 最 低 剂量 。 

转移 灶 治 疗 : 腺 癌 常 见 颅 脑 转移 ,然而 尚未 证 中 有 必要 
行 鼎 脑 预防 性 放疗 。 有 风 迪 竺 物 委 常见 .可 行 胸 穿 抽 有 
射 化 疗 药物 博 来 5 全 兴 
10~20mg, 同 时 给 予 地 塞 米松 ,每 次 5 一 10mg, 常 可 取得 明 
显 疗效 。 如 果 积 本 可 置 胸 腔 引 流 管 
注入 滑石 粉 等 封闭 胸腔 。 通 过 引流 管 彻 底 引 流 胸 腔 液体 

后 ,注入 1% 利 多 卡 因 ee 和 50ml 生理 盐水 。 然后 .将 
10g 无 茵 滑 石粉 ( 溶 于 100ml 生理 盐水 ) 注 入 胸腔 。 若 可 出 
受 则 夹 管 4 小 时 , 嘱 患 者 转换 不 同体 位 以 促进 药物 分 布 。 
在 引流 量 二 100ml/d 24 一 48 小 时 后 拔除 引流 管 。 电 请 
助 胸腔 镜 手 术 (CVATS) 了 电 可 用 于 引流 并 治疗 大 量 恶性 胸 星 
积 液 。 术 后 或 放疗 后 出 现 气 管内 肿瘤 复发 , ; 
给 予 Nd-YAG( 敏 包 - 铝 -石榴 红 ) 激 光 或 其 他 微 创 治疗 , 避 
使 80% ~90% 目 者 缓解 。 

(三 ) 免疫 治疗 ” 随 着 肿 痛 特 异性 六 术 扩展 的 佑 ， 拓 
尾 了 一 系列 特异 和 非特 异性 种 痛 免 。 部 分 免疫 
调节 剂 ,如 卡介苗 (BCG) ,短小 棒状 杆菌 .左旋 咪唑 、 可 溶性 
肿瘤 抗 穆 试用 于 临床 后 取得 了 有 限 疗 效 。 胸腺肽 ,TIL 细 



























































































作用 ,不 良 反应 不 大 。 但 尚 缺乏 反应 率 较 高 的 能 使 肺癌 达 三河 


到 部 分 或 完全 缓解 的 多 中 心 临床 验证 药物 。 


【预防 与 预后 】 

避免 接触 与 肺癌 发 病 有 关 因素 ,如 吸烟 和 大 气 污染 ,加 
强 职 业 接触 中 劳动 保护 ,有 助 于 减少 肺癌 发 病 。 不 吸烟 和 
及 早 戒烟 可 能 是 预防 肺癌 最 有 效 的 措施 。 但 仅 有 5% 一 
20% 的 患者 戒烟 成 功 ,其 原因 是 尼古丁 成 冶 性 所 致 .戒烟 药 
物 有 助 于 协助 成 功 戒 烟 。 

由 于 早期 诊断 困难 致使 肺癌 预后 差 , 只 有 15% 的 患者 
在 确诊 时 病变 局 限 .5 年 生存 率 可 达 50%。 因 此 ,肺癌 的 预 
后 取决 于 早 发 现 . 早 诊断 . 早 治疗 。 有 研究 表明 肺癌 的 筛 查 
可 以 发 现 工期 肺癌 ,并 可 提高 患者 生存 率 。 规 范 有 序 的 诊 
断 ` 分 期 ,以 及 根据 肺癌 生物 学 行为 制订 多 学 科 治 疗 方案 可 
明显 提高 治疗 效果 。 
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第 三 节 ” 肺 部 其 他 原 发 性 
恶性 肿瘤 

张 新 
Ae 他 
人 临床 表现 上 与 3 
讲理 确诊 。 在 肺 部 其 f 由 和 发 
ed 有 有 | 肉 注 占 大 多 数 , 其 他 有 3 
上 皮 性 肿 镁 、 EE 皮 性 肿瘤 ,少见 肿 瘾 还 有 
瘤 、 帽 母 绸 驳 瘤 、 





相似 、 家电 


混 清 . 守信 



















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


学 间 的 关系 尚未 明确 。 
预后 一 般 优 于 肺癌 。 








诊断 依赖 于 病理 ,治疗 不 同 于 肺 况 ， 


用 内 瘤 


于 及 间 质 、 支 气管 基质 、 支 气管 壁 .血管 壁 等 中 胚 
织 . 总 体 发 病 率 极 低 。 肺 内 原 发 肉瘤 包括 淋巴 肉瘤 
(lymphosarcoma) .网 状 细胞 肉瘤 (reticular cell sarcoma)、 
纤维 肉瘤 (fibrosarcoma)、 平 滑 肌肉 瘤 (leiomyosarcoma) 、 
横 纹 肌肉 瘤 (rhabdomyosarcoma) 等 。 肺 原 发 性 肉瘤 中 . 肺 
纤维 肉瘤 占 多 数 。 肺 肉瘤 男性 多 于 女性 :发生 于 任何 年 龄 ， 
肺 淋巴 肉瘤 多 见于 21 一 30 岁 患 者 .其 他 肉瘤 多 见于 中 年 。 
症状 与 病灶 部 位 相关 。 病 灶 位 于 较 大 气 道 ,可 产生 咳 
嗽 、 喘 鸣 、 痰 血 和 阻塞 性 肺炎 ;位 于 外 周 病灶 可 无 症状 , 亦 央 





























压迫 气 道 .累及 胸壁 或 邻近 器 官 引 起 相应 症状 。 可 有 发 热 、 
低 血 往 、 骨 关节 病 症状 。 肺 血管 肉瘤 易 引 起 肺 栓 塞 。 


原 发 性 及 内 线形 态 无 特征 性 .多 有 假 包 膜 形成 ,X 线 
表现 为 边缘 光 滑 的 分 叶 状 肿块 影 ,肿瘤 多 呈 膨 胀 性 生长 ,与 
周围 组 织 有 分 界 ,占据 整个 肺叶 或 跨 叶 生长 , 偶 侵 犯 相 邻 组 
织 。 一 般 为 肺 内 单 发 病灶 ,以 周围 型 居多 .容易 误诊 为 肺癌 
利 肺 部 良性 病变 。 也 可 伴 有 胸腔 积 液 、. 肺 栓塞 或 气 道 阳 塞 
的 征象 。 党 洲 细 胞 学 检查 常 阴 性 ,纤维 支气管 镜 活 检 阳 
































也 较 低 : 
原 发 性 师 岗 瘤 主要 依靠 病理 免疫 组 化 及 
细胞 超 微 结 # die) 









全 大 诊 。 
及 鉴别 诊断 尝 由 
阁 肉 交 中 人 敏感 性 疝 。 
染 钴 辅助 诊断 。 此 外 尚 入 向 区 除外 其 他 器 官 肉 靖 转 移 至 及 。 

小 而 分 化 好 的 师 肉 瘤 手术 切除 可 治愈 ,分 化 差 的 肉瘤 
手术 切除 可 使 一 些 患 省 缓解 。 不 能 切除 或 复发 的 肺 肉 
将 可 行 放疗 或 化 疗 ,但 中 位 生存 期 不 超过 一 年 。 











二 、 类 癌 







iearcinoid) 和 其 他 来 源 于 原始 神经 胚胎 组 织 
内 分 泌 的 特征 ,能 产生 小 分 子 多 肽 类 
级 占 肺 原 发 昨 瘤 的 0.5% 一 1.0%, 发 病 年 龄 跨 
多 于 10 岁 左 右 出 现 。 男 刀 无 差 民风 
后 好 :局 限期 中 典型 
的 并 后 大 

或 支气管 | 








于 大 气 道 的 患者 








皮肤 潮红 腹泻、 服 六 


仿 在 很 少 有 特征 性 
韦 yy ci 





用 将 无 坏死, 密度 较 -- 敏 .不 到 10 天 的 
赴 皮 本 寻 可 用 侈 化 纤 支 镜 活检 或 细 针 穿 秽 有 时 可 获得 病 













理 诊 断 , 有 时 非典 型 


;很 难 与 小 细胞 肺 冶 相 鉴别 。 至 于 
纤 支 镜 刷 检 疾 及 


mim 明确 



















者 在 手术 后 才能 获得 病理 诊断 。 上 典 Wh 
而 均一 , 胞 浆 嗜 酸 性 
显示 多 种 神经 内 分 
核 较 少 特征 性 。 血 清 碱 性 磷酸 栈 、5 凑 色 腕 或 尿 5- 羟 吗 吹 
乙酸 在 -- 些 患者 中 可 升 高 。 血 行 转移 好 发 于 中 枢 区 神经 系 


统 . 旦 上 腺 .肝脏 和 骨骼 ;淋巴 转移 可 引起 肺 | 了 和 纵隔 淋巴 
结 肿 大 。 


手术 切除 是 治愈 经 纤 支 锐 摘除 肿 


;的 唯一 手段。 











瘙 ,复发 率 高 。 局 部 电 灼 或 激光 治疗 对 不 宜 手术 的 患者 不 
失 为 有 效 的 姑息 治疗 手段 。 放 疗 对 约 80%6 的 患者 有 效 , 但 





很 难 根治 。 对 已 转移 的 类 可 采用 化 疗 .但 疗效 有 限 。 有 
报道 生物 因子 如 生长 抑 素 的 类 似 物 奥 曲 肽 ,对 缓解 由 5 闪 
色 胶 释放 引起 的 症状 有 效 。 


三 、 肺 原 发 性 淋巴 瘤 


血液 系统 恶性 肿 痛 常 见 的 有 自 血 病 、 淋 巴 瘤 、 多 发 住 骨 
向 辣 、 恶 性 组 织 细胞 瘙 。 因 粒 细胞 在 肺 内 导 留 时 间 有 限 ,发 
生 肺 内 独立 或 首发 的 白血病 可 能 性 较 小 .主要 表现 为 师 内 
浸润 。 乡 发 性 骨 移 桨 中 的 黎 外 革 艇 痢 可 发 生 于 肺 部 ,但 久 
为 衬 见 。 恶 性 组 织 细 胞 常 与 其 他 细胞 混合 ,独立 于 肺 内 成 
瘤 的 也 很 少 。 最 常见 的 为 淋巴 痛 。 

原 发 性 肺 淋巴 痢 (Cprimary pulmonary lymphoma， 
PPL) 是 指 诛 发 于 肺 内 淋巴 组 织 的 恶性 uy Sih 
外 型 淋巴 痛 , 约 占 所 有 淋巴 瘤 前 
黏膜 相关 的 淋巴 组 织 , 同 由 
淋巴 痛 : 第 一 ,影像 显示 肺 
淋巴 结 肿 大 ;第 二 .既往 无 胸 外 淋巴 阁 航 
外 其 他 部 位 的 淋巴 疾 或 淋巴 细胞 性 自 血 病 的 证 扣 ， 
第 四 ,发 病 后 3 个 月 无 移 外 淋巴 奖 的 征象 。 

淋巴 瘤 可 分 稚 奇 金 淋巴 冶 CHL) 和 非 誉 奇 金 漆 巴 痛 
CNHL) ,组 织 学 上 可 见 淋 巴 细胞 和 组 织 细胞 的 肿 痢 性 上 
生 。 有 文献 报道 ,70% ~80% 的 原 发 性 肺 NHL 是 3 
关 淋 巴 痛 。 原 发 性 肺 淋巴 瘤 病理 特点 包括 正常 淋巴结 的 迟 
泡 性 结构 为 大 量 异常 的 淋巴 细胞 或 组 织 细胞 所 俱 坏 :被 腊 
周 疼 组织 同样 受累 ;被 膜 及 被 膜 下 窦 破 坏 。20 一 40 岁 党 
见 .男性 多 于 女性 ,病程 长 ,50% 的 患者 ; 的 临 
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床 表现 有 咳嗽 咯血 
部 分 患者 可 出 现 间歇 性 发 热 
症状 。 

本 影像 象 学 可 表现 为 单 发 或 多 发 结 入 或 片 状 影 此 至 实 变 、 


常 见 有 让 < 充气 征 。 
肺 功能 改变 各 异 。 

全 六 再 学 证 据 。 
位 下 窑 到 肺 内 及 纵隔 内 病 


后 期 可 伴 有 肺 门 .纵隔 淋巴 结 有 种 大、 






可 通过 纤 支 镜 .CT 或 卫 超 定 
级， 病理 二 兽 分 出 假 















性 淋巴 瘤 ,淋巴 细胞 大 小 一 致 , 核 分 裂 上 异同 少见 .淋巴结 
让 和 全 9 和 有 楼 本。 但 临床 上 很 多 假 性 淋巴 癌 患 者 
最 终 发 展 为 恶性 淋巴 癌 。 随 着 分 子 诊 断 技术 的 发 展 .以 免 
疫 球 蛋 让 基因 重 排 为 分 子 标志 证 实 候 性 淋巴 瘤 来 源 于 单 克 
隆 细胞 ,权威 呼吸 病 专 著 仍 将 它 重 新 划 归 为 低 度 恶性 的 淋 
巴 瘤 。 
淋巴 瘤 的 分 期 对 治疗 至 关 重 要 。 如 果 病 灶 仅 局 限于 肺 
内 ,应 首选 手术 治疗 和 放疗 ,疗效 极 佳 。 如 已 累及 共 他 淋 
结 , 视 病 期 的 不 同 ,综合 应 用 放疗 和 化 疗 。 预 后 较 肺 癌 > 
好 ,5 年 生存 率 为 60%% 一 70 吻 。 





























四 、 血 管 娠 性 知性 肿 癌 





起 源 于 血管 内 皮 或 外 皮 的 恶性 肿瘤 . 称 恶 性 血管 内 皮 
瘤 或 外 皮 瘤 (malignant hemangiopericytoma) ,血管 肉瘤 往 
往 指 内 皮肉 痛 (hemangiosarcoma)。 肺 部 血管 源 性 肿 疤 罕 
见 ,发 病 年 龄 为 10~73 岁 . 平 均 51 岁 .青少年 发 病 少 。 
本 病 具有 良性 肿瘤 生长 的 特征 ,进展 缓慢 。 大 体 标本 
切面 可 见 丰 富 血 管 。 镜 检 见 瘤 组 织 由 互相 连接 的 不 典型 毛 
细 血 管 构 成 ,或 由 分 化 不 良 的 内 皮 细 胞 或 血管 外 皮 细 胞 形 
成 。 细 胞 常 呈 回 形 或 梭 形 ,充满 血管 腔 (内 皮 ) .并 有 纤维 组 
织 及 组 织 细胞 浸润 ,内 皮 或 外 皮 的 恶性 增生 可 同时 存在 。 
肿瘤 可 坏死 形成 空 腔 。 

临床 主要 表现 为 持续 性 咳嗽, 血 疾 及 胸 痢 。 影像 学 表 
现 为 5 一 10cm 大 小 、 密 度 均匀 、 边 界 较 清 的 块 影 。 

治疗 以 手术 切除 为 主 , 局 部 转移 可 给 予 放疗 : 预后 较 
好 ,可 生存 5 年 以 上 。 














五 、 混 合 细 胞 性 恶性 肿瘤 






多 为 良性 .如 畸 胎 痛 . 错 构 瘤 。 恶 性 的 有 肺 母 细胞 交 
(pneumoblastoma) 、 辣 肉 冲 (Ccarcinosarcoma) 、 恶性 纤维 组 
织 细胞 肉瘤 ,后 考 常 归 入 结缔 组 织 肉瘤 中 。 

瘤 肉 瘤 的 病理 特点 为 婚 有 恶性 上 皮 成 分 ,又 
叶 成 分 , 占 肺 恶性 肿瘤 的 0.27%。 上 皮 成 分 以 
见 , 亦 可 市 泡 癌 和 大 细 有 aA i 最 
多 , 亦 可 为 横 纹 肌肉 痛 、 纤 维 肉瘤 tt 
骨肉 瘤 , 偶 有 骨 、 软 骨 混 杂 局 部 淋巴 5 转移 ， 病理 
仅 发 现 一 种 成 分 , 且 多 数 为 癌 。 发 病 年 龄 为 26 一 81 岁 ' 以 
50 一 69 岁 为 高 峰 年 龄 ,男性 多 于 女 ; et 人 
似 息肉 样 ,也 可 表现 为 外 周 型 。 | 
带 血 ,网 痛 等 类 似 肺 癌 的 表现 。: 
病理 诊断 ,但 由 于 组 
断 。 治疗 以 手术 
文献 报告 1 年 生存 
康 为 归 距 。 而 长 期 和 
须 峡 细胞 交叉 称 须 骏 
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第 九 章 肺 部 肿瘤 


性 表现 为 由 不 成 涩 间 叶 成 分 和 上 皮 细 胞 组 成 . 
胎 期 2 一 3 个 月 的 假 腺 期 肺 组 织 相 似 。 根 据 其 i 
可 分 为 两 型 :高 分 化 的 胚胎 腺 癌 的 母 细 胞 瘤 。 

















肺 母 细胞 瘤 文献 报告 发 病 年 龄 为 3~-69 岁 .其 中 20~-50 岁 记 








为 发 病 高 峰 .男性 多 于 女性 。 常见 的 症状 有 咳嗽 . 疾 血 . 胸 | 


痛 \ 气 促 。 大 多 数 分 布 在 肺 外 周 .影像 学 表现 为 单个 条 加 一 一 





形 ,边界 清楚 的 肿块 .半数 以 上 大 于 10cm。 可 根据 胸 片 及 
纤 支 镜 活检 作出 诊断 .确认 病理 诊断 往往 在 手术 后 才能 肯 
定 。 治 疗 仍 以 手术 为 首选 。 肺 母 细胞 癌 预 后 相对 较 好 .其 
肿瘤 切除 病例 2 年 生存 率 为 58% .5 年 生存 率 为 39%, 有 
最 长 存活 30 年 者 。 肿 瘤 组 织 越 幼稚 .分 化 单一 .预后 较 好 ， 
肿瘤 组 织 多 向 分 化 ,其间 叶 成 分 越 趋向 各 种 明确 的 肉瘤 分 
化 ,预后 较 差 。 预 后 与 患者 的 年 龄 无 确切 关系 。 
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第 四 节 ” 肺 转移 性 肿瘤 

张 新 

肺 转移 性 肿瘤 (metastatic neoplasms of lung) 指 肺 外 
部 位 肿瘤 经 某 种 途径 转移 到 肺 .有 时 也 将 肺 肿瘤 的 肺 转移 
归于 其 中 。 大 约 30% 的 恶性 肿 程 中 会 发 生 
肺 部 转移 ,但 20% 死 于 肺 转移 性 肿瘤 的 患 省 不 能 发 现 原 发 
病灶 。 人 群 中 肺 转移 性 肿瘤 的 发 10 万 ， 肺 转移 
性 肿瘤 多 发 生 于 原 发 肿瘤 发 现 后 2 年 内 , 偶 可 有 5 10 年 
者 。 以 血行 转移 为 常见 , 颈 间 ee 痢 可 通过 淋巴 
逆流 方式 致 肺 转移 。 几 乎 任何 恶 ] ts 移 到 肺 . 除 
原 发 及 二 役 移 起 汲 :最 常见 的 原 发 果 关 9 上 
bed 了 
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内 型 可 人 有 明 案 性 且 烙 表现 .但 很 
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上 有 及 型 则 可 能 阳性 率 更 高 。 





第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


少 发 生 。 大 部 分 转移 灶 是 在 肺 外 肿瘤 随访 胸 片 时 发 现 ,部 
分 病例 肺 内 转移 灶 可 先 于 原 发 灶 发 现 。 痰 癌 细 胞 检查 简 
便 . 快 速 ,但 对 大 部 分 血 源 性 转移 灶 阳 性 率 低 , 对 淋巴 管 型 
让 及 腔 内 型 可 获 40% 一 60% 阳 性 。 纤 支 镜 适用 于 2cm 以 上 
或 弥漫 广泛 转移 灶 的 病例 ,阳性 率 可 超过 50% ,部 分 腔 内 
经 皮 肺 穿刺 活检 、 胸 液 的 脱落 细胞 
检查 也 可 作 病 理 诊 断 。 肺 细 针 穿刺 诊断 肺 转 移 可 达到 
80 站 的 敏感 性 和 近 100% 的 特异 性 。 光 镜 病 理 特征 可 提示 
原 发 部 位 状 腺 癌 最 常 来 源 于 甲状 腺 ,. 卯 偶 和 肺 ; 印 戒 
细胞 癌 来 源 于 骨 肠 道 ; 莲 座 恶性 细胞 是 神经 母 细胞 瘤 的 特 
征 。 免 疫 组 化 技术 对 原 发 灶 的 判断 更 有 帮助 :前 列 腺 癌 的 
PSA 阳性 ,甲状 腺 癌 的 甲状 腺 球 借 白 阳性 ,生殖 细胞 肿瘤 
对 人 绒毛 膜 促 性 腺 激素 (hCG) 或 AFP 抗体 有 反应 ,CDX-2 
是 骨 肠 道 肿 瘤 高 特异 性 的 指标 。TTF-1 对 肺 部 腺 癌 来 源 
的 鉴别 有 价值 ,大 部 分 原 发 肺 腺 癌 TTF-1 阳性 ,而 几乎 所 
有 转移 性 肺 腺 癌 TTF-1 明 性 。 原 发 性 肺 腺 癌 CK7 阳性 而 
CK20 明 性 ,有 别 于 肠 道 腺 癌 CK7 阴性 而 CK20 阳性 。 
确定 肺 内 转移 灶 的 最 佳 手段 为 CT 检查 ,可 发 现 心 后 
区 域 .胸膜 下 等 处 病灶 。 高 分 辨 CT 可 发 现 2 一 3mm 的 小 
结 节 , 诊 断 转移 性 肿瘤 的 特异 性 可 达 60%~90%, 其 较 高 
的 特异 性 有 赖 于 肿瘤 病史 。 如 果 诊 断 肺 转移 灶 有 困难 , 随 
访 病灶 增 大 、 增 多 有 利于 确立 诊断 。 增 强 CT 对 淋巴 结 转 














































移 的 诊断 有 帮助 。MRI 对 肺 内 病灶 的 显示 不 如 CT。PET 


不 但 能 显示 肺 内 、 外 病灶 ,而 且 对 病灶 良 恶性 及 预后 判断 有 

肺 转 移 灶 的 治疗 取决 于 对 原 发 灶 的 处 理 。 少 数 如 肉瘤 
等 肿瘤 ,转移 只 局 限于 肺 , 偶 可 通过 切除 原 发 和 转移 灶 而 治 
您。 睾丸 瘤 ` 绒 瘤 等 肿瘤 通过 系统 化 疗 可 使 肺 内 播 散 灶 消 









类 ， 肿瘤 如 果 有 少数 生长 缓慢 的 肺 转移 灶 , 可 切除 
而 提高 患者 无 瘤 生 存 期 。 如 果 条 件 许可 ,清除 原 发 灶 和 平 





术 切 除 肺 部 转移 灶 是 最 理想 的 治疗 目标 ,可 辅助 术 前 或 术 
后 放疗 与 化 疗 。 两 类 肺 转移 肿瘤 患者 不 宜 于 手术 切除 , 原 
因 之 一 为 转移 到 其 他 器 官 者 :二 为 身体 状况 不 能 耐 受 手术 
痢 。 过 去 . 肺 续 移 灶 切 除 仅 绪 节 者 ,现在 双 侧 和 多 个 
辣 炸 切除 也 通常 被 外 科 医 生 接 受 。 手 术 治 疗 患 者 的 5 年 生 
存 率 可 达 27%~63%。 手 术 切 除 后 影响 预后 的 主要 因 迷 
有 用 京 发 灶 清 除 到 肺 转移 的 间隔 时 间 、 肺 转移 灶 数 
日、 肿瘤 倍增 时 间 、 有 无 肺 外 转移 及 医疗 条 件 等 。 对 部 分 有 
选择 的 患者 .转移 肿瘤 可 用 射频 消融 等 站 息 性 治疗 方法 。 
近年 来 , 随 着 放疗 技术 及 设备 的 发 展 , 二 维 立 体 定向 放疗 等 
技术 也 应 用 于 转移 性 须 瘤 的 治疗 。 
























参考 文献 


l. David SE. Lung cancer and other pulmonary neoplasms 


lee G, Andrew 1IS. Goldman’ s Cecil Medicine。24th ed. 





Philadelphia: Elsevier Saunders.2012:1264 1271. 


2 Piannschmidt 上 Dienemann H. Hoffmann H. Surgical re 


1708 


section of pulmonary metastases from colorectal cancer: a 


systematic revicw of published series. Ann Thorac Surg, 2007, 94 
C1):327339, 
3. Ettinger DS, Jahan T, Otterson GA, et al. NCCN clinical 


practice guidelines in oncology: Non-small cell lung cancer 


(V2012). http: // www. nccn. com, 
4. Lazzaro RS, LoCicero J. Pulmonary metastases// Fishman 


AP. Fisherman’s Pulmonary Discases and Disorders. 4th ed, New 


York: McGraw-Hill,2008: 1941-1947. 


第 五 节 支气管. 肺 良性 
肿瘤 及 瘤 样 病变 
胡 洁 


人 5 


支气管 ,及 良性 肿 闻 (benign tumors of bronchus and 






lung) 是 指 生长 在 气管 .支气管 和 肺 内 的 真性 肿 痛 ,其 肿瘤 
细胞 形态 和 分 化 与 正常 细胞 相似 ,生长 缓慢 , 旦 膨胀 性 方 





式 ,不 转移 。 但 支气管 腺 冯 和 哺 胎 痛 有 恶变 可 能 。 具 前 病 
因 学 和 发 病 机 制 尚 不 明确 。 所 谓 瘤 样 病变 是 指 由 先天 性 ， 
或 遗传 性 ,或 感染 等 因素 引起 的 一 组 疾病 ,病理 上 无 肿瘤 证 
据 , 如 肺炎 性 假 瘤 、 肺 淀粉 样 变性 等 ,实质 不 是 真正 肿瘤 ,但 
临床 和 影像 学 上 酷似 肿瘤 特性 , 故 称 之 为 肿瘤 样 病变 
(tumor-like lesions) 。 此 类 疾病 与 良性 及 肚 性 肿瘤 常 难以 
鉴别 。 美国 报 道 支 气管 肺 良性 肿瘤 发 生 约 占 肺 原 发 性 
肿瘤 的 2%~5%。 国 内 报道 经 手术 证 实 的 支气管 - 肺 良性 
肿瘤 占 同期 手术 肺 原 发 性 肿瘤 的 7. 2% 一 12. 6%。 

支气管 肺 良性 肿 冶 分 类 按 病理 分 类 ,可 米 源 于 上 皮 、 
间 皮 组 织 及 其 他 异常 组 织 ( 表 17-9-5)。 

支气管 . 肺 良性 肿瘤 临床 表现 主要 取决 于 肿瘤 生长 的 
部 位 。 气 管内 良性 肿瘤 常 无 症状 , 随 着 瘤 体 的 增 大 ,有 些 是 
者 可 有 喘 鸣 .咳嗽 、 痰 血 及 气急 。 支 气管 腔 内 良性 肿瘤 常 有 
症状 ,主要 是 因 部 分 或 完 生 全 阻塞 支气管 ,引起 反复 肺炎 、 蜂 
号、 局 限 性 肺 气 肿 等 表现 ,有 时 可 有 痰 血 。 外 周 脐 的 良性 肝 
痛 大 多 万 症状 ,通常 在 健康 体检 或 因 其 他 医疗 目的 摄 购 片 
或 CT 检查 时 发 现 。 绝 大 多 数 肺 rm 
为 肺 内 孤立 性 球形 结 节 。 文 献 报 道 在 肺 内 孤立 病灶 中 良性 
肿瘤 占 8% 一 15%, 国 内 12 个 单位 报告 的 肺 部 直径 在 3cm 
以 下 孤立 病灶 的 病例 共 766 例 , 良 性 用 瘤 占 17 中。 良性 肿 
瘤 生长 缓慢 , 癌 体 倍增 时 间 平 均 20. 2 个 月 ,而 肺 六 和 
88.5 天 。 良 性 结 节 内 常 有 铺 化 。 通 常用 胸部 CT 可 
入 内 销 化 。 必 要 分 汰 CT 加 增强 扫描 a 恶性 
结 节 。 正 电子 发 射 计算 机 断层 扫描 (PET/CT) 对 鉴别 良 ， 
晤 性 肿瘤 有 较 大 帮助 。 经 纤维 支气管 饶 活 检 或 经 胸壁 针 吸 
肺 活 检 则 有 荔 于 确定 病变 的 良 恶性 。 

支气管 . 肺 部 良性 肿瘤 


的 确诊 人 
良性 生物 学 行为 。 对 病变 部 位 行 


组 织 学 检查 对 明确 诊断 至 关 重 要 。 



























































于 病理 诊 作 断 及 















部 分 患者 内 不 能 和 





第 九 章 肺 部 肿瘤 


表 17-9-5 ”WHO 肺 良 性 肿 癌 病理 分 类 





上 皮 性 良性 肿 交 
1. 乳头 状 冶 





细胞 乳头 状 瘤 

腺 性 乳头 状 瘤 

混合 性 钴 状 细胞 和 腺 性 乳头 状 瘤 
2. 腺 瘤 





其 他 肿瘤 

. 错 构 瘤 

. 硬化 性 血管 瘤 

. 透明 细胞 瘤 

生殖 细胞 肿瘤 

畸 胎 瘤 , 成 熟 或 未 成 熟 


小 局 








肺泡 性 腺 瘤 恶性 生殖 细胞 肿瘤 
乳头 状 腺 瘤 5. 黑色 素 瘤 

省 腺 型 腺 瘤 ( 蒜 液 腺 腺 痛 、 多 形 性 腺 瘤 ) 6. 其 他 

黏液 性 亚 腺 瘤 淋巴 组 织 增生 性 疾病 
其 他 1. 淋巴 细胞 间 质 性 肺炎 


2. 结 节 性 淋巴 组 织 增生 
3. 低 度 番 膜 相关 淋巴 组 织 边缘 区 也 细胞 淋巴 痛 
4. 淋巴 痛 样 肉芽 肿 

瘤 样 病变 

1. 微小 瘤 

2. 肺 的 脑膜 上 皮 样 结 节 

3. 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 
4. 炎 性 假 瘤 ( 炎 性 肌 成 纤维 细胞 瘤 ) 
5. 机 化 性 肺炎 
6 
7 
8 
9 





软组织 良性 肿瘤 

1. 孤立 性 纤维 瘤 

2. 上 皮 样 血 管内 皮 瘤 
3. 胸膜 肺 母 细胞 瘤 
4. 软 此 痛 











. 促 纤维 化 小 圆 细胞 肿瘤 

. 其 他 

间 皮 良性 肿瘤 
腺 瘤 样 肿瘤 


5 
6 
7. 弥漫 性 肺 淋 巴 管 瘤 病 
8 
9 


. 淀粉 样 肿 痛 

. 透明 变性 肉芽 肿 

. 淋巴 管 平滑 肌 癌 病 
. 多 发 性 结 节 肺泡 增生 
10. 子宫 内 膜 异 位 症 
11. 支气管 炎 性 息肉 
12. 其 他 

i 

性 肿瘤 , 开 胸 术 后 病理 明确 诊断 为 良性 病变 。 对 于 病因 肿瘤 由 结缔 组 织 质 所 构成 , 常 有 淋巴 细胞 浸润 。 

未 明 的 肺 内 小 结 节 有 时 难以 诊断 ,可 根据 患者 是 否 有 瘤 。 ”被 入 纤毛 柱状 上 皮 细 胞 和 间 变 的 鳞 状 上 皮 。 肿 疗 

症 高 危 因素 ,如 吸烟 、 肿 痛 家 族 史 ,慢性 肺 部 疾病 等 , 结 ”支气管 壁 有 慢性 炎 性 变化 。 肿 注 若 生长 于 远 

节 青 径 和 客 度 ,密切 随访 ,必要 时 行 侵袭 性 操作 或 手术 。 未 细 支气管 , 常 你 延至 邻接 的 肺泡 腔 。 了 


























干预 管 者 ,可 引起 远 端 肺 不 张 ,阻塞 性 肺炎 ,并 可 形成 
支气管 肺 良性 肿瘤 的 处 理 原则 是 :车 病理 确诊 为 。 气管 扩张 。 位 于 细 支 气管 及 肺泡 管 深部 的 多 发 性 乳头 状 
良性 , 既 无 临床 症状 ,又 无 恶变 倾向 , 则 可 带 瘤 生存 定 瘙 , 常 旺 多 个 结 节 状 改变 。 若 有 空洞 形成 ,可 类 似 囊 状 支 气 








管 扩 张 。 

凡 有 咳嗽 咯血 哮喘 样 症状 .反复 肺炎 及 柿 
本 病 。 肿 瘤 生 长 于 较 大 的 支气管 壁 者 .可 通过 支 
除 ;车 并 发 肺 不 张 及 支 张 , 应 做 于 术 邹 除 。 

乳头 状 瘤 的 治疗 方法 是 手术 切除 ,可 根治 。 
管 镜 活检 或 局 部 切除 者 外 .无 论 哪 种 病理 类 型 区 
复发 。 
(二 ) 腺 瘤 
管内 低 度 
和 符 液 表皮 样 


期 随访 ;一 旦 出 现 | 
其 是 支气管 腺 瘤 或 畸 肯 装 等 ,应 立即 手术 切除 。 











;氢气 刀 等 内 镜 介 入 技术 行 由 












必要 时 可 行 章 胸 支 气管 切 开 取 痛 术 或 支气管 袖 状 切除 
或 部 分 肺叶 切除 术 。 


局部 







症状 细胞 乳头 
:种 


逐 瘤 Cadenoma) 的 名 称 曾 包括 一 组 多 种 
的 肿瘤 ,包括 类 癌 、i 
?的 肿 鸣 。 如 今 .有 昌 
变 的 良性 用 冶 性 病变 

瘤 中 的 泛 腺 型 原 瘤 包括 两 种 病理 
腺 腺 瘤 和 多 形 怕 i。 秋 液 腺 腺 狂 少 












细胞 乳头 状 冯 占 近 70 冯 的 病例 ， 


常见 于 男性 .吸烟 才 ,也 可 能 与 种 临 











Ne 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


组 成 ,各 瘤 体内 实 性 成 分 和 八 性 成 分 的 构成 各 异 。 通 常 发 
生 在 肺叶 或 段 支 气管 。 此 病 可 发 生 于 包括 儿童 在 内 的 各 年 
龄 段 .但 平均 诊断 年 龄 在 52 一 54 岁 。 大 部 分 患者 常 因 咳 
] 嗽 ,气急 、 喘 吗 等 症状 而 就 诊 , 常 被 误诊 为 支气管 哮 归 。 影 
| 像 学 检查 可 以 无 明显 的 活动 性 病变 ,但 更 多 表现 为 实 性 肺 
结 节 和 (或 ) 在 肺叶 或 段 支气管 水 平 的 阻塞 肺炎 、 肺 不 张 或 
市 实 变 。 外 科 手 术 切 除 可 根治 。 
多 形 性 腺 瘤 ,也 称 为 良性 混合 瘤 ,是 由 间 质 和 上 皮 源 性 
细胞 组 成 。 起 源 于 唾液 腺 者 多 见 , 原 发 于 肺 部 者 极为 少见 
居 报 道 原 发 性 肺 多 形 性 腺 瘤 的 女性 和 男性 患者 之 比 为 2 : 
平均 诊断 年 龄 在 51 岁 左右 。 临 床 常见 咳嗽 ,多 与 阻塞 
性 肺炎 相关 。1/3 的 患者 是 无 症状 的 孤立 性 肺 结 节 , 常 被 
轴 然 发 现 。80% 的 溃 者 发 生 在 中 央 大 气 道 。CT 影 介 
示 肺 内 实 性 、 边 缘 光 滑 的 结 节 影 。PET/CT 检查 
说 氧 葡萄 糖 代谢 灶 。 根 治 性 手术 切除 肿瘤 为 最 佳 治疗 
Ee 



































腺 瘤 罕见 卡 及 周边 肺 实质 。 肺 泡 性 腺 交 则 是 最 常见 的 
变异 ,目前 仅 有 不 到 30 例 的 病例 报道 。 平 均 诊断 年 瞪 是 


50 一 55 岁 之 间 。 几 乎 所 有 患者 在 诊断 时 均 没有 症状 。 肺 
泡 腺 瘤 在 影像 学 上 表现 为 边缘 清晰 ,平均 最 大 直径 超过 
2cm 的 结 节 。 磁 共振 成 像 (MRD 可 显示 病灶 中 央 为 这 性 改 
变 、 边 绿洲 纶 钢 样 强化 的 特征 。 

据 报 道 乳头 状 腺 瘤 发 病 率 较 低 。 男 性 和 女性 发 次 








相 













似 , 诊 断 时 平均 年 龄 为 45 岁 。 所 有 病例 均 因 偶然 发 现 无 症 
状 的 孤立 性 外 周 肺 内 占 位 而 行 手术 切除 ,并 在 术 后 随访 末 





。 组 织 学 上 乳头 状 腺 瘤 
织 包 绕 成 分 叶 状 。 
窗 A 瘤 ， 的 EF 可 能 


的 特点 为 肺泡 五 型 


F 





i 治 4 必要 六 位 上 
瘤 。 组 织 病理 学 表现 为 良性 肿瘤 并 没有 异 
例 只 有 13 交 ,是 一 种 极为 军 见 的 肿瘤 。 肿 瘤 

:边界 清晰 。 根 治 性 手术 切除 可 治 您 良性 锋 














增长 缓慢 
变 腺 疾 。 
(三 ) 孤立 性 纤维 瘤 ” 常 起 源 胸膜 , 故 曾 
被 命名 为 局 灶 性 纤维 间 皮 瘤 , 但 随后 的 研究 发 现 . 胸 膜 并 非 
是 唯一 受累 的 部 位 ,可 有 肺 内 、 纵 隔 和 胸腔 外 多 个 部 位 受 
于。 胸膜 和 历 肺 拔 立 性 纤 3 女 发 病 比 例 接近 .诊断 时 - 
均 年 龄 60 余 岁 ; biased A 
2 。2 忽 的 患者 可 见 桂 状 指 。 影 像 学 
雪山 为 平均 最 大 直径 为 8.5 一 10.5cm 之 问 的 肺 内 或 胸膜 
1 大 肿 痢 ,可 有 分 时 :边界 清晰 ,基底 宽 , 紧 由 胸 辟 
组 织 , 不 均匀 蝇 化 是 其 特征 之 一 。 俩 化 少 疯 。 良性 
4 过 手术 人 根治。 但 有 约 10 荔 的 叫 者 有 疾 
攻 点 号 化 的 迹 绢 - 
( 匹 
把 
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包括 儿 部 分 : 实 有 用 这 域 . 乳 头 状 结构 ,硬化 区 域 .类似 
血管 况 样 。 通常 为 胸膜 下 平均 直径 


区 Se Ci te 1 
比 为 7 : 1。 诊 断 时 的 平均 年 龄 为 50 余 岁 。 
ai 为 偶然 发 现 的 孤立 性 肺 结 节 。CT 扫 
描 显 示 为 边缘 光滑 ,不 均匀 强化 的 胸膜 下 结 节 。 约 1/3 的 
病例 有 钙化 。 多 发 病灶 仅见 于 约 2% 的 患者 。 区 域 淋 巴结 
累及 罕见 

(3 透明 细胞 痛 


cell tumor) 很 少见 ,影像 


7 。SHS 发 病 率 女性 和 男性 
3/4 以 上 的 患 











肺 良性 透明 细胞 瘤 Cbenign clear 
现 为 包 膜 完整 的 肺 内 结 节 。 
很 少 有 症状 ,好 发 于 成 年 人 。 通 常 直径 小 于 3cm, 但 也 有 报 
道 直径 6cm 的 。 细 胞 呈 多 边 形 , 胞 桨 含 大 量 透 明 的 细小 空 
泡 ,其 成 分 是 糖 原 。 病 理 上 涡 和 转移 性 肾 透 明细 胞 癌 、 原 发 
肺 透明 细胞 次 相 鉴 别 ,免疫 组 化 有 助 于 诊断 。 几 乎 所 有 报 
道 的 病例 确诊 均 是 通过 手术 切除 或 尸 解 获得 。 

(六 ) 肺 错 构 瘤 ” 肺 错 构 痛 (pulmonary hamartoma) 系 
正常 肺 组 织 因 肽 胎 发 育 异 常 , 形 成 桨 样 的 畸形 ,并 非 真正 的 
由 瘙 。 是 最 常见 的 肺 部 良性 肿瘤 之 一 ,在 常规 己 解 中 发 生 
率 为 0.2%。 

儿 乎 所 有 的 肺 错 构 痛 均 起 源 于 细 支 气管 的 结缔 组 织 。 
边缘 整齐 , 旦 轻 度 分 叶 状 ,直径 自 lem 至 6cm 不 等 。 主 要 
昌 软 骨 构成 , 尚 含 其 他 成 分 如 上 皮 、 纤维 结缔 组 织 、 平 滑 肌 
和 脂肪 等 ,有 时 也 含 骨 下 变 。 

肺 错 构 瘤 通 编码 ne 染色 体 基 因 重 重 
排 。 这 些 鼻 白质 通过 转录 调控 机 制 ,包括 通过 改变 DNA 
构象 ,在 间 质 细胞 的 生长 、 pe 增殖 和 死亡 过 程 中 发 挥 重 
杰作 用 。 已 发 现 肺 错 构 瘤 中 有 染色 体 6p21 和 12ql14-15 
男性 发 病 率 为 女性 发 病 率 的 2~4 信 , 多 见于 40 岁 左 
右 。 由 eT 
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义 来 见 钙化 点 的 肺 错 构 奖 须 与 支 < 
第 削 胸 探查 。 


手术 fay 方法 。 但 老年 患 le 






胸 手 术 . 因 为 从 未 见于 谈 报道 。 一 般 米 说 ,假若 影像 学 上 
“ 煤 玉 米 人 花样 钙化 "表现 不 典 Un 在 吸烟 二 肺 部 






党 性 用 痛 . 应 考虑 手术 切除 病灶 ,并 行 组 织 学 
(七 ) 淋巴 组 织 增生 性 疾病 结 节 性 淋巴 组 织 样 增生 
(Cnodular lymphoid hyperplasia) , 系 指 肺 内 局 部 淋巴 名 ! 织 增 
党 旺 单 个 结 节 ,| 限于 单个 肺叶 内 。 淋巴 细胞 
问 质 性 贱 炎 & (lymphocytic interstitial pne umonia. LIP) 征 是 加 
师 问 质 ( 肺 泡 问 沾 及 文 气管 避 ) 内 有 成 熟 的 小 淋巴 
组 胞 浆 温 性 浸润 , 炎 杂 少 和 组 细胞 的 一 种 慢性 
无量 内 淋 和 坏死 。LIP 与 结 节 答 闪 
生 的 组 乡 
巴 细 上 胞 
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第 九 章 肺 部 肿瘤 


fuse lymphoid hyperplasia) ,以 避免 与 结 节 性 淋巴 组 织 样 增 生病 变 . 在 环 碎 酰 胶 治 疗 后 病灶 消失 。 昌 然 在 切除 术 后 很 














生 混淆 。 少 需 用 化 疗 和 放疗 .但 是 对 手术 切除 的 密切 随访 

结 节 性 淋巴 组 织 样 增生 大 体 标本 呈 黄 褐色 ,与 周围 组 ”以 警惕 复发 或 发 生 其 他 的 淋巴 细胞 增生 性 疾病 。 
织 有 清楚 的 分 界 。 病 灶 内 纤维 化 可 引起 组 织 向 肿块 中 心 收 ( 八 ) 肺 纤维 瘤 ” 肺 纤维 癌 (pulmonary fibroma) 为 肺 『 二 和 
缩 。 显 和 改 镜 下 旺 明显 的 混合 性 细胞 浸润 和 不 同 程度 的 纤维 胜 的 一 种 良性 肿瘤 , 极 少见 。 3 
化 , 且 不 同 视野 上 组 织 学 表现 不 一 样 . 但 有 明显 的 中 心 愈合 肿瘤 为 坚硬 、 成 束 和 灰白 色 , 位 和 肺 组 织 内 ,与 邻 






























( 疗 痕 ) 倾 向 。 可 见 Russell 体 和 生发 中 心 。 浸 润 细胞 主要 ” 近 的 血管 及 支气管 不 相连 接 。 镜 检 肿 瘤 边 缘 整 齐 .无 包 膜 。 
包括 淋巴 细胞 , 浆 细胞 . 偶 为 上 皮 样 的 组 织 细胞 ,并 形成 肉 由 不 规则 排列 的 胶原 束 和 纺锤 状 成 纤维 细胞 所 构成 。 细 胞 
芽 肿 。 约 1/3 的 病例 中 可 见 巨 细胞 。 可 以 出 现 淀粉 样 蛋 核 长 ,内 有 分 布 不 匀 的 染色 质 。 肿 瘤 中 央 呈 玻璃 样 变 。 无 
和 非 嗜 刚 果 红 的 淀粉 样 物 质 (non-congophilic amyloid-like 。” 骨 化 或 向 外 扩散 的 征象 。 





EE 
































materia) 。 在 病灶 边缘 找 不 到 具有 淋巴 细胞 性 淋巴 痛 特 征 一 般 无 症状 .体检 时 发 现 ,表现 为 边缘 整齐 的 致密 阴 
的 单 形 性 淋巴 细胞 聚集 的 踪迹 。 可 见 到 坏死 。 影 , 病 理 检 查 确诊 。 
本 病 主 要 发 生 在 40 岁 以 上 成 年 人 。 无 性 别 差 异 。 少 肺 切除 术 是 根治 疗法 。 
数 患者 在 病变 部 位 有 过 由 多 数 患 者 无 临床 症状 ,或 ( 九 ) 肺炎 性 假 瘤 ， 肺炎 性 假 瘤 (inflammatory pseud- 
仅 有 经 度 咳嗽 和 胸痛 。 通 常 在 肺 部 X 线 检查 时 发 现 。 一 etnamor of lung) 是 一 种 较 少 见 的 非特 异性 炎症 所 臻 的 肿瘤 
般 渍 程 较 长 ,有 报道 称 确 诊 后 数 年 可 无 变化 。 样 改变 ,其 实质 为 肺 内 慢性 炎 性 增生 性 肉芽 肿 病变 ,而 非 真 
胸部 影像 学 检查 常 显示 肺 内 单个 结 节 或 局 限 性 浸润 实 性 肿瘤 。 近 年 来 本 病 有 增多 的 趋势 。 
变 影 ,边缘 清楚 ,有 支气管 充气 征 ， 而 肺 门 和 纵隔 淋巴 结 肿 本 病 病 因 至 今 沿 不 清楚 ,很 可 能 是 肺 部 细菌 或 病毒 感 






化 .进而 局 限 为 瘤 样 
原 体 的 毒性 及 生物 特 


大 罕见 ;但 出 现 淋巴 结 肿 大 往往 增加 本 病 恶 变 的 可 能 性 。 生生 异性 炎症 病变 的 最 
手术 切 除 时 芝 发 现时 人 但 影像 学 检查 极 少见 到 人 "与 机 体 的 抵抗 为 和 免疫 状态 
胸腔 积 液 。5 义 . 但 有 多 克隆 高 丙 i a ee 
EE 白 血 症 : 疫 标 记 物 测定 显示 单个 抓 立 性 肺 实质 结 节 , 肿 块 通常 呈 乡 或 柄 
TD 乡 断 疾病 ,因此 大 小 ,与 周围 正常 及 组 织 分 界 清 
必须 依靠 ne 机 本 作出 诊断 。 楚 。 有 时 可 见 到 假 包 膜 ,也 可 在 胸膜 下 形成 一 个 孤立 的 小 

和 Ns 肿块 。 常 伴 有 不 同和 。 切 面 旦 灰白 色 或 灰 黄 




















本 瘤 有 时 极 难 鉴别 , 必 人 
舍 免 ni ee te iN es i 
靠 免疫 学 组 成 的 肉芽 肿 样 结构 。 含 桨 细胞 .淋巴 细胞 、 黄 





组 织 样 增生 的 许多 病例 是 小 淋巴 细胞 性 淋巴 
6) 。 


胞 、 肥 大 细胞 、z 
及 血管 成 分 等 。 不 同 病 例 .上 
表 17-9.6， 假 性 淋巴 瘤 与 恶性 淋巴 癌 鉴 别 要 点 或 视野 组 织 员 宾利 是 用 成 轨 弟 流产， 根据 不 同 的 细 
假 性 淋巴 瘤 ( 包 括 LIP) 恶性 淋巴 瘤 (淋巴 肉瘤) 类 型 . 曾 给 予 多 种 病理 名 称 :@ 肺 泡 上 皮 和 乳头 状 增生 
姑 胞 浸 油 为 混合 性 , 含 许 “细胞 类 型 校 一 竹 , 通 常 无 汉 。 《或 假 乳 关 净 型 ): 以 吊 泡 上 os 






\ 肺 光 怨 上 皮 、 
调 例 的 不 同 部 


这 和 


































多 次 细 胞 细胞 OR MA 

ee te 比例 的 增生 

常见 淋巴 怒 泡 的 生发 无 生 发 心 Sh 

Ee | 型 ) ,为 及 : 
未 见 核 分 多 常见 质 分 党 ne 4 的 细胞 虽然 






化 菇 好 :无 垩 性 种 阁 证 据 。 炎 性 假 竹 对 邻近 
(para-amyloid protein) 用 .而 润 Ds 这 有 别 和 于 真性 用 六 
不 办 及 肺 门 淋巴 结 由 及 肺 门 淋巴 结 , 提 示 恶 许 本 病 可 发 生 于 任何 年 龄 ,多 数 在 40 岁 以 下 ， 女 性 较 
胸膜 无 细胞 浸润 ,或 购 晓 ”胸膜 常 有 细胞 浸润 ， 可 达 多 。 部 分 患者 有 上 吁 吸 斋 感 ee 和 挫 性 轻微 蝶 嗽 
深层 有 少 基 细胞 浸润 最 第 见 。 可 人 有 不 发 皇 大 略 血 ,主要 因 发 性 假 帘 


有 时 有 副 淀 粉 样 蛋 白 无 副 淀 粉 蛋白 

























血管 不 受 侵蚀 血管 可 被 侵蚀 个 直接 仅 为 生肉 芝 有 昌 面 的 新 本 毛 细 由 和 
血 所 致 、 效 液 多 为 提 色 泡沫 样 . 偶 有 少 晤 腔 痰 
结 节 性 淋巴 组 织 样 增生 是 -- 种 良性 疾病 , 极 少 在 原 发 热 或 仪 有 低热 。 的 从 数 病 例 无 任何 症状 , 仪 在 体 















部 位 复发 或 累及 对 侧 肺 治疗 首选 切除 病灶 , 培 大 限度 地 少数 患者 既往 有 肺炎 中。 一般 病程 较 攻 ,可 持 绪 数 川 至 
保留 正常 织 。 徊 报道 一 例 患 首 在 肺 切除 术 后 对 侧 肺 发 数 年 
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肺炎 性 假 瘤 典型 的 影像 学 表现 为 单 发 . 贺 形 或 琐 圆 形 、 光滑 无 蒂 的 结 节 。 直 径 不 等 :大 者 可 达 lcm。 有 时 整 














密度 均匀 .边缘 清楚 的 阴影 。 无 分 叶 ` 毛 刺 及 肺 门 淋巴 结 肿 。” 管 壁 医 膜 下 层 有 淀粉 样 物质 级 间 , 致 支气管 
大 等 . 偶 见 透 光 区 或 钙化 灶 。 可 发 生 于 任何 部 位 .但 多 位 于 ”和 气管 内 有 淀粉 样 变化 ,可 引起 声音 师 哑 。@ 肺 实质 内 结 节 
. 肺 周边 部 ,可 有 曾 大 趋势 。 可 累及 胸膜 。 少 数 假 注 旦 。 “” 状 淀粉 样 变 : 单 发 性 或 多 发 性 。 呈 灰色 块 状 ,大 小 不 等 ,大 者 













;不 规则 形 ,或 边缘 镜 糊 不 清 , 有 分 叶 及 长 毛刺 。 可 达 8cm, 生 长 极 慢 。& 变 中 可 见 钙化 点 
ET 本 病 在 术 前 作出 肯定 诊断 较 困 难 。 胸 部 器 碍 多 和 或 骨 化 。 团 弥漫 性 肺 实 上 的 改变 与 结 节 
发 现 并 可 判断 为 良性 病变 ,但 不 能 确诊 。 仔 细 询 问 状 淀粉 样 变 不 同 ,淀粉 样 变 常 弥漫 性 浸润 肺泡 隔 , 且 沉着 于 
肺 部 感染 史 . 对 诊断 有 很 大 的 参考 价值 。 痰 微生物 毛细 血管 周围 及 间 质 组 织 内 ,并 与 全 身 性 淀粉 样 变 并 
诊断 价值 有 限 。 对 靠近 胸壁 的 肿块 可 经 皮 肺 穿刺 活 。 ” 检 见 淀粉 样 物质 


淀粉 样 
































Se # 于 肺泡 辟 、 肝 动静 脉 小 支 的 周 
愉 ， 有 辅助 诊断 价值 。 本 病 宫 与 肺癌 、 良 性 肿 癌 及 结核 病 鉴 别 。 ”者 可 使 气体 弥散 受 影 响 .发 生 低 氧 血 症 。 
40 岁 以 上 的 患者 应 与 周围 型 肺癌 鉴别 。 周 围 型 肺 瘙 肺 临床 上 常 有 干咳 粉 样 变 在 支气管 内 引起 部 分 阻 
高 肿块 密度 不 均匀 ,分 叶 状 轮廓 ,边缘 有 毛刺 ,增长 较 快 ,可 出 。 塞 , 可 有 哮 鸣 音 、 许 厂 区 难 及 肺 部 感染 征 ,如 发 热 , 咳 脓 痰 
现 肺 门 和 纵隔 淋巴 结 肿 大 ,而 炎 性 假 瘤 无 此 征象 。 等 。 少 数 患者 可 有 咯血 。 
本 病 药物 治疗 无 效 。 手 术 切 除 是 首选 方法 。 术 式 应 根 影像 学 检查 示 肺 实质 孤立 性 或 多 发 性 块 状 阴影 。 在 有 










据 患者 肺 功 能 .病灶 大 小 .部 位 .诊断 明确 与 否 区 别 对 待 。 些 病例 见 钙化 或 骨 化 灶 ;有 时 出 现 空 沁 me Wi 后 到 应 

如 果 患 者 肺 功能 较 差 ,病灶 较 小 、 位 于 周边 部 位 , 术 前 诊断 与 票 粒 性 结核 、 et y 

为 良性 病变 或 术 中 冰冻 切片 证 实 为 良性 病变 者 ,可 行 肿 物 ”纵隔 淋巴 结 可 肿 大 。 

剂 出 、 肺 侈 形 切除 或 肺 段 切除 术 , 原 则 上 最 大 限度 地 保留 正 。 织 检查 可 确诊 。 

常 肺 组 织 ， 支气管 内 局 限 性 淀粉 样 变 , 可 通过 支气管 镜 分 次 摘除 

(十 ) 原 发 性 支气管 肺 淀粉 样 变 ”淀粉 样 变 是 指 细胞 meee nt 

A 和 质 ( 从 免疫 球 蛋 白 的 轻 链 簿 化) 沉积 的 一 组 临 。 个 结 节 型 淀粉 样 变 , 需 做 手术 切除 。 多 发 结 节 型 或 弥漫 型 

。 电镜 下 为 eh 蛋白 或 蛋白 -多 糖 体 复合 物 ， 人 目前 尚 无 有 效 疗 法 。 

结构 的 到 合体 : 色 阳 性 ,在 偏光 显微镜 下 

i 粉 样 变 常 并 发 于 类 风 ; 
和 化 脓 性 淀粉 样 变 也 见于 脾 、 肝 、 1. Murry JF, Nadel JA, Mason RT, et al. Textbook of Respira- 

组 织 。 原 发 性 支气管 及 淀粉 样 变 (primary tory Medicine. 5th ed Philadelphia: Saunders, 2010: 1477-1484. 

， di ee 


Et pt 季 , 活 组 
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ersUial lung disease,DILD.ILD) ,或 弥漫 性 实质 性 肺病 









jo sl » fs 9 
二 四 要 述 (diffuse Parenchymal jong deese, BHD EE = 病 
白 春 学 不仅 累及 肺 间 质 ,也 控 及 肺 实质 。 肺 问 质 包括 肺泡 
和 好 
你 温 性 肪 疾病 皮 细 胞 和 血管 内 皮 细 胞 之 间 的 区 域 ,是 其 主 归 受 累 区 。 
帘 弄 于 肿 效 病 义 你 歇 浊 性 间 质 性 肺病 diffise Fd 囚 及 肺泡 外周 气 道 ,血管 以 及 组 成 它们 康 











皮 细 胞 和 内 皮 细 胞 。 病 理 表现 为 肺泡 壁 (间隔 ) 炎 性 细胞 浸 
润 .纤维 化 改变 。ILD 包含 很 多 特定 疾病 ,但 具有 相似 的 临 
床 ,影像 学 及 病理 特征 。 主 要 临床 表现 为 气急 、 低 氧 血 症 、 


限制 性 通气 功能 障碍 , 胸 片 显示 两 肺 同 状 结 节 状 或 磨 臻 璃 
状 阴影 。 
【分 类 】 


早期 ILD 分 类 方式 众多 , 按 病因 可 分 为 已 知 病因 和 未 
知 病因 丙 类 ; 按 病 程 进展 可 分 为 急性 和 介 性 ， 按 病 变 部 位 可 
分 为 肺泡 炎 、 细 支气管 类 、 血 管 炎 等 ; 按 病理 改变 分 为 炎症 、 
纤维 化 和 肉芽 肿 等 。2002 年 ATS 和 ERS 发布 的 临床 多 学 
科 共 识 中 建议 将 ILD 按照 已 知 病因 (如 :胶原 血管 疾病 相 
关 . 药 物 相关 、 环 境 相关 等 ) 和 未 知 病因 分 类 。 在 未 知 病因 











中 又 划分 为 3 大 类 .包括 特 发 性 间 质 
terstitial pneumonia,1IP) ,肉芽 肿 性 肺病 (如 结 节 
他 问 属性 种 病 (如 :了 肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 、 肺 基 格 汉 斯 


分 为 若干 类 
识 . 各 国 Fe. 
达成 共识 .将 特 发 | 
的 普通 问 质 性 肺炎 
(DIP) .急性 间 质 
(NSIP) .淋巴 细胞 
(COP) ,增加 呼吸 
(RB-ILD)。ILD 的 
类 的 对 照 见 表 17- 











弥漫 性 间 质 性 肺病 (DPLD) 
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图 17-10-1)。 








a 
(如 : 药物 、 胶 原 血 管 病 ) 


[本 | 








性 肺炎 


弥漫 性 肺 疾 病 


& idiopathic in- 
节 病 ) 和 其 
细胞 





其 中 .IIP 又 根据 病理 ， 
“分 类 几经 变动 .不 断 修改 .一 直 未 达成 共 | 
司 。2002 年 ATS 和 ERS 就 IIP 的 分 类 一 一- 
竹 肺 纤维 化 (IPF) 限 定 为 组 织 病理 学 上 
(UIP) ,继续 保留 脱 届 性 间 质 性 肺炎 

生 肺 炎 (AIP)、 非 特异 性 间 质 性 肺炎 
间 质 性 肺炎 (LIP) 和 和 活 
性 细 支 气管 炎 相 关 间 质 
临床 -放射 学 -病理 学 分 类 与 组 
0-1。 








原 性 机 化 性 肺炎 


i 性 肺病 一 型 
组 织 学 分 














[| 








肉芽 肿 性 DPLD 其 他 DPLD 
(如 : 结 节 病 ) (如 : 肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 ) 
: 问 质 性 肺 区 | 
习性 间 质 | | | 呼吸 细胞 性 
[| | | 问 质 性 肺炎 





急性 间 质 性 
肺炎 | 


隐 原 性 机 化 
站 性 肺炎 

















非特 异 问 质 | | | 淋巴 细胞 间 
性 肺炎 质 性 肺炎 
图 17-10-1 弥漫 性 肺 疾病 分 类 图 
_10-1 ILD 组 织 学 和 临床 -放射 学 -病理 学 分 类 对 照 
a ms 和 恒 谍 雪 需 】 

















组 织 学 表现 临床 -放射 学 -病理 学 分 类 

普通 问 质 性 肺炎 CUIP) ” 特 发 性 肺 纤维 化 / 隐 源 注 至 和 
维 性 肺泡 炎 (IFP/CFA) 

非特 异性 间 质 性 肺炎 “非特 异性 间 质 性 肺炎 (NISE 
(NSIP) 
机 化 性 肺炎 (OP) 隐 源 性 机 化 性 肺炎 (COP? 
弥漫 性 肺泡 损伤 急性 间 质 性 肺炎 ATP) 
(DAD) 
呼吸 性 细 支 气管 炎 ” 呼吸 性 细 支 气管 炎 相 关 问 大 
(RB) 性 肺病 (RB-ILD) 
脱 悄 性 间 质 性 肺炎 脱 悄 性 间 质 性 及 类 CDIP) 
(DIP) 
淋巴 细胞 间 质 性 肺炎 “淋巴 细 了 间 质 性 肺炎 (LIE 
(LIP) 





根据 干咳 气急 症状 ， 
诊断 。 然 后 通过 临床 
检 阴 
的 患者 


出 
查 . 以 及 肺 组 
而 5%~~10 
分 呼吸 轩 










em 





丰 、 容 好 和 







计算 机 体 层 摄影 
HRCT) 和 BAL 有 助 : 


浆 oY: ) 


等 ) .无 论 是 否 伴 


结 会 吕 





表现 、 支 气管 用 
确 分 类 ,并 尽 可 能 


影像 异常 .f 
了 有 ID 陪 


更 胸 痢 





于 提高 诊断 的 灵敏 度 





,结合 影像 学 和 用 


i 泡 






和 服用 可 能 损伤 有 
或 肺 功能 异常 ,高 


2 和 (high-resolution comy 


功能 的 特征 可 作 
液 和 血液 检 
出 病因 诊断 。 
像 正 也 有 部 
常规 肺 功能 检查 、 
风险 的 患 着 (如 结 





然 


















或 = 





(二 ) 职业 史 
订 功 能 损伤 可 能 丰 


下 


只 业 搂 衣 
-个 长 潜伏 期 


:党 重要 。 
然 寓 也 汕 本 
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强度 的 。 过 敏 性 肺炎 可 表现 为 复发 性 急性 或 亚 急性 炎症 ， 
者 绥 慢 进展 的 呼吸 困难 。 目 前 发 现 很 多 能 引起 肉芽 肿 性 
肺炎 的 职业 和 环境 抗原 。 























(三 ) 服药 史 ” 需 仔 细 询 问 服药 史 。 倘 尔 , 肺 部 疾病 可 
生 在 停 药 数 周 或 数 年 之 后 。 

( 吸烟 史 ”吸烟 史 也 非常 重要 。 超 过 90% 的 肺 朗 
汉 斯 名 患者 在 确诊 时 均 吸 烟 。 吸 烟 也 
炎 的 重要 诱因 。 肺 出 血 肾 综合 征 
(Goodpasture 综合 征 ) 患 者 若 吸烟 , 100 闪 伴 有 弥漫 性 肺泡 
出 血 。 吸烟 增 加 石棉 暴露 者 肺 纤维 化 的 可 能 。 过 敏 性 肺炎 
和 结 节 病 正 相 反 , 多 数 发 生 在 非 吸烟 者 。 

(五 ) 家 族 史 在 一 些 IPF、 结 节 病 , 结 节 性 硬化 和 神 
经 纤维 瘤 的 病例 中 发 现 了 家 族 相 关 性 ,这 些 疾病 多 为 常 染 










是 呼吸 性 细 支 气 











(六 ) 性 别 一 些 ILD 有 性 别 差异 。 淋 巴 管 平滑 肌 增 
生 症 仅见 于 女性 。 另 外 ,许多 结缔 组 织 疾病 也 常见 于 女性 。 
职业 相关 性 疾病 多 见于 男性 。 
(七 ) 症状 进行 性 呼吸 困难 和 咳嗽 为 最 常见 的 症状 ， 


影 包括 结 节 














影响 小 气 道 时 咳嗽 为 突出 表现 。 这 类 
病 ,呼吸 性 细 支 气 
细胞 增生 
胞 性 肺炎 呼吸 性 细 支 气管 炎 、 过 第 
胸痛 可 为 常见 症状 。 胸 漠 性 及 
疾病 和 药物 相关 性 ILD。 由 气胸 引起 的 
肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 交 



































3 咯血 是 

弥漫 性 肺泡 出 血 、 肺 淋巴 管 平滑 肌 辣 的 典 

型 症状 。 然 而 有 些 肺 泡 出 血 并 不 趾 有 1LD 
的 患 少 一 旦 出 现 咯 血 需 颖 惕 3 

( 八 ) 疾病 进程 ILD 患者 症 ; 续 存 在 数 月 或 数 








年 ,进展 速度 各 不 相同 。 有 些 问 质 性 疾病 是 急性 的 ( 数 天 或 





数 周 )。 这 容易 与 非典 型 性 肺炎 相 


消 , 因 为 它 也 可 有 急性 
影 .也 可 有 发 热 。 这 类 疾病 有 急性 间 质 | 













Val 
急 : 细胞 肺炎 ,药物 相关 性 ILD,、 机 化 性 肺炎 站 


起 只 
肺泡 出 血 综合 征 、 伴 发 于 结 

( 九 ) 体格 检查 
首 。 央 芽 肿 性 疾 
像 阴性 而 


病 , 足 特 发 










& 者 。 桂 状 指 通常 提示 晚期 纤维 化 性 疾 
性 是 纤维 化 患者 的 常见 体 











发现 对 于 诊断 有 助 , 因 为 绪 首 





【辅助 检查 】 


(一 ) 实验 室 检 查 ” ”血液 常 般 稻 咎 化 检查 对 于 DPLD 


Lt 


的 诊断 ,分 度 以 及 活动 性 判断 并 无 重要 意义 。 但 为 了 明确 
病因 和 鉴别 诊断 应 当做 相应 检查 。 如 肺 嗜 酸性 细胞 浸润 症 
可 发 现 周围 血 哮 酸性 粒 细胞 增多 。 肺 出 血 -肾炎 综合 征 可 
发 现 血清 尿素 所 和 肌 栈 增高, 结 节 病 患者 血清 血管 紧张 素 
转换 酶 增高 ,胶原 系统 疾病 可 出 现 抗 核 抗 体 、 类 风湿 因子 等 
自身 免疫 抗体 阳性 , 韦 格 纳 肉 芽 肿 患者 血清 中 性 粒 细胞 胞 
质 抗体 阳性 ,外 源 性 变 应 性 肺泡 炎 可 发 现 血清 中 相应 抗体 
阳性 , 肺 出 血 -肾炎 综合 征 可 发 现 血清 中 抗 基底 膜 抗体 阳 
性 等 。 

(二 ) 胸部 影像 学 检查 

1. HRCT 普通 CT 层 厚 为 8 一 10mm 仅 能 协助 诊断 部 
分 平 片 阴性 的 ILD。HRCT 扫描 层 厚 为 1 一 2mm, 分 辩 率 
高 ,可 用 于 发 现 早 期 肺泡 充 一 与 间 质 改变 。 若 疑 诊 为 LD， 
而 常规 影像 学 阴性 ,可 进行 仰卧 位 与 俯卧 位 HRCT。 因 为 
背部 肺 区 血管 充血 ,看 起 来 像 问 隔 增 宽 , 若 俯卧 位 仍 存在 这 
种 影像 改变 , 则 提示 该 疾病 。 

典型 的 影像 改变 为 线条 影 、 网 格 影 , 结 节 影 ,性状 影 , 麻 
玻璃 影 。 线 条 或 网 格 影 多 见于 双 肺 底 ( 如 IPF、 结 缔 组 织 
病 ` 石 棉 沉着 病 、 细 胞 毒性 药 诱发 的 肺炎 )。 蜂 窗 肺 是 指 网 
格 影 和 询 状 影 ,多 见于 下 肺 或 肺 的 外 周 ,提示 不 断 进展 的 纤 
维 化 改变 。 结 节 影 提示 不 同 的 肉芽 肿 性 肺病 , 桶 粒 性 
出 现 于 感染 性 或 非 感染 性 肉芽 肿 病 如 结 节 病 、f 
敏 性 肺炎 等 。 磨 玻璃 影 为 肺 密度 增高 区 ,但 尚未 扼 
管 轮廓 和 支气管 壁 。 它 可 为 肺泡 部 分 充填 ,也 可 为 问 质 炎 
性 浸润 或 纤维 化 。 出 现 磨 玻璃 影 的 ILD 有 : NSIP、 RB 
ILD、DIP 药物 诱导 性 肺炎 .肺泡 蛋白 沉 尖 性 间 质 性 
肺炎 等 。 
胸腔 积 液 可 见于 类 风湿 关节 炎 系统 性 红斑 狼 疤 ` 石 棉 
; 病 和 韦 格 纳 肉 芽 肿 。 肺 门 淋巴 结 肿 大 见于 结 
节 病 、 硅 沉着 病 ` 结 核 病 和 淋巴 痛 。 

2. 其 他 影像 学 检查 ”胸部 X 线 在 诊断 ILD 方面 不 如 
HRCT 敏感 ,但 它 简 便 易 行 ,价格 低廉 ." 锋 (7 Ga) 扫描 党 
用 于 显示 ILD 的 肺泡 炎 。 遂 气 和 血 流 扫 描 显 示 通 气 和 血 
流 分 布 不 均 以 及 通气 / 血 流 比例 失调 。 

(三 ) 肺 功能 检查 ”早期 病变 肺 功能 可 正常 , 随 者 
进展 , 肺 功能 可 出 现 典 型 的 限制 性 通气 障碍 。 表 现 为 肺 活 
划 和 肺 总 量 降低 ,呼吸 浅 速 , 即 潮气 量 减 少 而 呼吸 频率 增 
快 。 第 1 秒 用 力 呼 气 熏 也 减低 ,但 其 与 用 力 肺活量 之 比值 
增 商 弥散 功能 减低 , 肺 顺 应 性 也 减少 。 动 脉 血气 
分 析 示 低 氧 血 症 ,但 PaCO; 大 多 降低 。 肺 泡 -动脉 血 氧 
差 增 大 。 运 动 试验 昆 示 最 大 运动 负 衍 丰 












































时 降低 。 


弥散 功能 隘 但 , 较 议 息 弥散 










可 发 现 静 息 状 态 
功能 检查 更 为 敏感 。 

病变 累及 气 道 ,如 肺 淋巴 管 
显示 混合 性 通气 功能 障 但 或 阻塞 









滑 肌 瘤 和 晚期 结 季 病 可 
通气 切 能 隔 俐 ,吸烟 者 





患 ILD 也 可 不 出 现 限制 性 通气 障碍 而 显示 混合 性 通气 
劾 碍 。 

(四 ) BAL 对 ID 诊断 ,鉴别 诊断 以 及 观察 疗效 都 有 
一 定 意义 。BAL 细胞 分 类 的 特征 性 改变 对 于 ILD 分 型 有 
一 定 意义 ( 表 17-10-2) 。 也 可 发 现 感染 性 肺病 的 病原 体 、 瘤 
细胞 、 含 铁血 黄 素 细胞 等 。 对 于 职业 竹 肺 病 来 说 ,BAL 可 
发 现 一 些 引 起 肺病 变 的 无 机 粉 侍 。BAL 吸出 乳 状 液体 . 光 
镜 检 查 发 现 哮 伊 红 颗粒 ,可 诊断 肺泡 蛋白 沉着 症 。 

表 17-10-2 ”BAL 中 不 同 细胞 增多 时 常见 的 疾病 
中 性 粒 细胞 特 发 性 肺 纤维 化 
脱 届 性 间 质 性 肺炎 
石棉 沉着 病 
急性 间 质 性 肺炎 
结 节 病 
外 源 性 过 敏 性 肺泡 炎 
硅 沉 着 病 
淋巴 细胞 性 间 质 性 肺炎 
嗜 酸性 粒 细胞 性 肺炎 
Churg-Strauss 综合 征 
哮 酸 细胞 增多 综合 和 
炎 合并 机 化 性 肺炎 

















淋巴 细胞 


叶酸 性 粒 细胞 





混合 性 











非特 异性 间 质 性 肺炎 

异常 巨星 细胞 。 ”外 源 性 过 敏 性 肺泡 炎 

肺泡 蛋白 沉着 证 

呼吸 性 细 支 气管 炎 相 关 间 质 性 肺病 
i 泡 出 血 


部 





(五 ) 肺 活 检 ” 对 于 1LD, 了 下 得 病理 学 诊断 十 分 重要 。 
se 及 活检 确诊 率 为 92% ,死亡 Hes rho 
原因 不 易 广 泛 开 展 。 胸 此 
ee 纤 支 镜 肺 活检 









= 简便, 安 








进行 。 
随 关 影像 学 和 上 其 他 实 





室 技术 的 进步 ,可 通过 详细 询 
检查 使 一 些 间 质 性 肺病 得 到 诊断 .从 





问 病史 ,体检 以 及 相 
而 避免 了 肺 活 检 。 
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第 二 节 ” 特 发 性 肺 纤维 化 


何 礼 贤 

特 发 性 肺 ( 间 质 ) 纤 维 化 (idiopathic pulmonary 
fibrosis'IPF) 是 一 种 诛 因 不 明 的 、 进 行 性 的 ` 局 限于 上 肺 部 的 
以 纤维 化 伴 蜂 窒 状 改变 为 特征 的 疾病 ,是 特 发 性 间 质 性 肺 
炎 (idiopathic interstitial pneumonia,IIP) 中 的 常见 类 型 ( 占 
60 闪 一 70 兴 ) .病理 呈现 普通 间 质 性 肺炎 CUIP) 的 组 织 学 征 
象 , 肺 功能 测试 显示 限制 性 通气 损害 和 (或 ) 换 气 障碍 ， 
HRCT es 以 两 肺 底 更 显著 的 粗大 网 织 
样 改变 伴 蜂窝 肺 形成 。 近 20 余年 来 其 发 病 率 增加 ,治疗 乏 
策 ,生存 期 中 位 数 2. 9 年 ,5 年 生 20% 一 40 癌 。 本 病 日 

















前 已 有 一 定 进展 ,新 的 治疗 药物 或 治疗 方案 也 在 积极 探 
eee 
美国 IPF 登记 患 病 率 男性 为 20.2/10 万 .女性 为 


13. 2/10 万 ,年 发 病 率 在 男性 为 10. 7/10 万 ,女性 为 7 
万 。 而 在 新 墨西哥 州 Bemadillo 50 万 人 群 中 进 
病 学 调查 显示 IPF 占 全 部 间 质 性 肺 疾病 的 39% 
30. 3/10 万 ,年 发 病 率 为 27. 5/10 万 ;男女 患 病 率 
病 随 若 年 龄 增加 , 患 病 率 和 年 发 病 率 显著 上 升 .如 在 全 75 
ee 至 250/10 万 和 160/10 万 。 相 反 
Scott 等 报道 英格兰 和 威尔士 IPF 患 病 率 仅 6 10 万 .此 种 
ee 由 于 诊断 标准 不 一 和 特异 性 指标 不 足 的 缘故 ， 
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行 的 流行 















不 一 定 说 明 本 病 存 在 地 理 分 布 的 差异 


【病因 】 


下 





因 尚 不 明确 。 一 种 被 广泛 接受 的 假说 认为 易 感 
站 了 某 些 未 知 因 索 的 刺激 启动 了 纤维 化 过 程 的 澡 布 
链 。 吸烟 足 IPF 节 重 要 的 相关 因素 . 吸 姗 着 发 证 IPE 的 机 
对 危险 度 0 6 一 9.4 信和。 和 1PE 中 

局 关 性 。 一 些 职业 和 环境 
<。 职业 相关 分 析 
i seat 
















《如 术 央 种 爹 
二 纤维 es 


信 现 多 
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染 可 能 在 IPF 发 病 中 有 一 席 之 地 ,但 该 病毒 也 可 见于 其 他 
纤维 性 肺病 。IPF 患者 合并 胃 食管 反 流 (gastroesophageal 
reflux.GER) 几 率 较 高 ,怀疑 慢性 误 吸 在 IPF 发 病 中 可 能 











二 ,| 作用 .但 GER 在 正常 人 群 中 也 常见 ,也 可 见于 其 他 晚期 肺 


| 疾病 包括 净 性 纤维 化 , 慢 阻 肺 、 硬 皮 病 相关 的 肺 纤维 化 等 。 


【发 病 机 制 】 
IPF 5 的 发 病 机 制 不 完全 清楚 。 目前 研究 进展 认为 IPF 
实质 损伤 异常 修复 所 致 。 

j 况 下 , 肺 实质 微 损伤 会 由 肺泡 上 皮 细胞 再 生 而 修 
复 , 但 在 IPF 患者 肺泡 上 皮 细 胞 再 生 能 力 障碍 ,而 基质 细胞 
大 量 增生 。 已 有 证 据 表 明 IPF 中 脐 泡 上 皮 细 胞 油 亡 速度 加 
快 ' 而 基质 细胞 尤其 是 肌 成 纤维 细胞 具有 抗 调 亡 活性 。 fe 
旦 多 种 微 损伤 .激活 的 肺泡 上 皮 细 胞 促 发 了 致 纤维 化 微 环 
党。 肺泡 上 皮 分 泌 生长 因子 ， 使 成 纤维 细胞 迁移 ， 并 增殖 分 
化 为 肌 成 纤维 细胞 。 肌 成 纤维 细胞 产生 基质 质 金属 蛋白 酶 
2.9 (matrix-metalloproteinases 2.9)， 降解 基底 膜 ， 使 成 纤 
胞 - 肌 成 纤维 细胞 迁移 到 肺泡 区 ， 分 泌 大 量 胶原 。 间 质 
酶 组 织 抑制 剂 的 失衡 使 细胞 外 基质 持续 




























沉积 。 





在 细胞 老化 和 凋 亡 中 有 重要 的 作用 ,维持 干细胞 
S 人 对本 和 we 要 。 近 期 研究 表明 纺 








者 其 肺泡 皮 册 用 i ee handing 
其 中 ,10%%~~25% 的 患者 端 粒 仅 为 相应 年 龄 人 群 的 1%。 
IPF 患者 肺泡 上 皮 细 胞 .循环 中 白细胞 端 粒 缩短 ,提示 该 类 
细胞 也 参与 了 肺 纤维 化 的 病理 发 生 。 

肺 组 组 织 的 修复 / 重 构 依 赖 可 溶性 生长 因子 和 细胞 外 基 
质 (extracellular matrix, ECM) 介 站 导 细 胞 间 的 信 号 传递 。 
TGF-B8 是 肺 纤维 化 最 重要 的 调节 子 , 它 可 被 蛋白 酶 ,活性 
氧 , 整 合 素 等 激活 。TGF-B 也 是 ECM 和 纤维 连接 蛋白 的 
调节 剂 ,在 ECM 蛋白 、 整 合 索 、 TGF-B 活化 之 间 具 有 重要 
的 相互 对 话 。 整合 素 的 EDA (extra type 轩 domain A) 结 
构 域 缺 失 可 导致 无 法 活化 TGF-8， 从 而 避免 博 来 每 素 诱导 
的 肺 损伤 。 花 生 四 烯 酸 代谢 产物 在 IPF 的 纤维 增生 机 制 中 
亦 可 能 作用 。LTB, 和 LTC, 增加 ， 刺激 成 纤维 细胞 
增 香 , 趋 化 和 胶原 合成 ;相反 ， dd 
的 前 甸 腺 
























已 (PGE: ) 在 IPF 患者 减少 ， 这 将 进 一 步 放 大 
TB; 和 工 TC; 对 成 纤维 细胞 的 促 增 殖 作用 
〖 病 理 】 
0 大 体 观 见 有 ee i EE 结 节 ih 便 化 的 外 
灿 。UIP 的 特征 









它 主 要 为 I 分 布 ， 具有 世人 





化 区 有 成 纤维 ee 
征 ”这 些 散在 4 分 布 的 成 纤维 细胞 增殖 称 为 成 纤维 细胞 灶 。 
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是 UIP 典型 的 组 织 病理 表现 。 成 纤维 细胞 灶 是 梭 形成 纤 
维 细胞 和 肌 成 纤维 细胞 聚集 在 一 起 的 圆 形 区 ,外 有 黏液 性 
莽 奈 ， 包 被 着 增殖 的 肺泡 细胞 。 轻 度 炎 症 可 存在 UIP 中 ， 
窝 及 的 用 地。 慢性 炎症 、 带 生发 中 心 的 淋巴 细胞 
或 急性 炎症 可 以 存在 :这 表明 次 以 从 首 痕 化 的 区 
域 被 清除 。 若 有 大 量 炎 细 胞 聚集 , 寡 重 新 考虑 组 织 病 理学 
诊断 。 

晚期 IPF 发 生 支 气管 肺癌 
高 。 推 测 癌 症 可 能 来 源 于 细 支 气管 上 皮 组 织 转换 的 过 程 ， 
但 病理 机 制 尚 不 明确 。 必 须 强调 指出 ,UIP 虽然 是 IPF 的 
病理 特征 ,但 两 者 不 是 同义词 ,因为 风湿 病 累 及 肺 组 织 ` 石 
棉 沉着 病 和 药物 性 肺 疾病 的 后 期 病理 表现 也 可 是 UIP。 


【临床 表现 】 

主要 症状 :呼吸 困难 :劳力 性 呼吸 困难 并 进行 性 加 
重 ,呼吸 浅 速 ,可 有 外 避 扇 动 和 町 助 肌 参 与 呼吸 ,大 多 没有 

端 坐 呼吸 、 噶 息 。@ 咳 嗽 、 咳 疾 : 早 期 天 咳嗽 ,以 后 有 令 人 烦 

和 的 干咳 或 咳 少量 儿 ; 出 现 条 液 有 性 疾 或 
月 痰 。 偶 见 血 疾 。 轩 全 身 症状: 消瘦、 乏力、 食欲 不 振 , 关 节 
酸痛 等 ,一 般 较 少见 

常见 体征 ;呼吸 困难 和 发 绀 ;@ 胸 廓 扩张 和 脐 肌 活动 
度 降低 ;@ 两 肺 中 下 部 Velcro 哪 音 , 有 一 定 特 征 性 ;@ 株 状 
指 ( 趾 );@@ 终 末期 呼吸 衰竭 和 右 心 衰 体征。 

AE-IPF(acute exacerbation of IPF) 指 慢性 病程 中 有 了 时 
出 现 急性 加 重 ,可 以 发 生 于 病程 各 个 阶段 ,原因 不 清楚 。 症 
状 有 发 热 . 咏 呈 加 关 等 \ 闫 位 流感 样 表 现 ,但 不 能 肯定 任何 
微生物 学 病因 ,无 肺 栓塞 ,心力 训 竟 气胸 等 引起 肺 功能 下 
降 的 外 因 。HRCT 可 见 新 发 的 弥 湿性 磨 玻璃 样 班 片 状 影 


























所 有 的 组 织 类 型 ) 几 率 增 



















或 大 片 实 变 , 肺 功能 和 氧 合 能 力 明显 降低 。AE-IPF 的 病 
死 率 为 20%~86%。 
【辅助 检查 】 


(一 ) 血液 检查 “晚期 患者 因 缺 氧 导 致 血液 红细胞 和 
血细胞 比 容 增 加 。 血 沉 增 帘 见于 60 中 一 94 吧 的 IPF 患 pe 
循环 抗 核 抗体 (ANA) 和 类 风湿 因子 (RF) 阳性 可 见 
10%~~20% 的 患者 , 滴 度 通常 较 低 , 倘若 出 现 高 滴 
(二 1: 160), 则 应 考虑 结缔 组 织 病 的 可 能 。 这 些 指标 与 疾 
病程 度 和 活动 性 无 相关 性 , 亦 不 能 预 估 治 疗 反 应 。 细 胞 因 
子 或 炎症 介质 等 检测 尚 不 能 确定 其 临床 价值 。 

(二 ) 高 分 辨 率 CT JPF 在 HRCT 上 的 改变 包括 :好 
发 于 周围 肺 野 ( 胸 膜 下 ) 和 市 底 区 网 织 状 阴影 ;蜂窝 状 收 变 ; 
不 均匀 的 班 片 状 阴影 ; 粗 网 状 不 透 oy Wy 内 间隔 
ww 没有 或 很 少 毛 玻璃 样 



















扩张 ;晚期 呈现 扭 则 变形 、 肺 、 和 肺动脉 种 讨 。 在 吸 
烟 者 汕 可 见 肺 气 肿 区 域 。IPF 一 般 不 累及 胸膜 .CT 的 髓 
型 表现 对 于 IPF 诊断 有 相当 高 的 和 性 和 人 。 据 全 









要 CT 表现 典 异 ,有 经 验 的 放射 科 医 师 诊 断 IPF 其 特 











异性 六 95 中 。 但 是 IPF 与 NSIP 的 CT 特征 存在 重 和 ,鉴别 
可 能 有 困难 。IPEF 的 典型 表现 见于 进展 性 的 后 期 病例 。 
IPF 早期 CT 改变 可 以 是 不 典型 的 或 不 确定 的 。 组 织 学 
诊 IPF(UIP) 病 例 中 仅 37 好 一 67 吧 显示 CT 典型 改变 。 
(三 ) 肺 功能 测定 a 
量 减少 , 呼 :党 或 升 高 ,1 秒 ! 
泡 - 动 脉 气 分 压 差 (Ps O; ) 增 , 肺 顺 应 RE 人 沸 态 呼 气 
压力 -容重 
弱 ( 弥 散 最 民 
至 可 以 先 卫 
条 征 是 限 人 
则 有 i : 




























E 常 。 在 后 一 种 情 人 ER 地 了 

。 肺 功能 测定 是 IPF 诊断 的 基本 检查 之 一 ' 虽 
能 2 断 某 种 特定 的 和 村 发 性 肺 间 质 疾病 .也 不 能 区 别 
与 纤维 化 ,但 它 是 呼吸 主观 症状 的 客观 估价 ， 
F 且 对 于 缩小 鉴别 诊断 范围 ,病情 和 预后 分 级 以 及 监测 治 
疗 反应 具有 重要 价值 。 

(四 ) 纤 支 镜 检 查 

1. 支气管 肺泡 灌 洗 (bronchoalveolar lavage, BAL) 
IPF 有 67 闪 一 90 汉 的 叫 者 BAL 液 星 现 中 性 粒 细胞 (PMN) 
增 商 , 有 一 定 诊 断 参 考 价值 ,但 河 除 外 外 源 性 过 敏 性 肺泡 
炎 , 韦 格 纳 肉 芽 肿 、 石 j 迫 综合 征 
(ARDS) 和 肺 部 细 茵 性 感染 等 。 全 ;临床 上 

一 般 不 难 诊断 。 不 足 15% 的 IPF 患者 BAL 显示 淋巴 细胞 
增高 ,预示 其 对 激素 治疗 较 佳 。 少 数 患 者 BAL 液 哮 酸 性 粒 
细胞 增加 , 常 伴随 更 加 严重 的 临床 症状 和 肺 功能 损害 。 

2. 经 支气管 肺 活 检 (transbronchial lung biopsy, TBLB) 
取材 受 限 ,不 足以 诊断 IPF。TBLB 对 肺泡 细胞 瘤 、 结 节 病 
和 感染 等 有 较 高 的 诊断 特异 性 ,可 用 于 IPF 的 鉴别 诊断 。 

(五 ) 外 科 肺 活检 ”局限 性 前 胸 肺 活 检 诊 断 率 高 达 
92% ,并 发 症 发 生 率 为 2. 5 中 ,手术 病死 率 为 0 3 中 。 近 年 
来 发 展 的 电视 辅助 胸腔 镜 肺 活检 效果 相仿 ,而 住院 时 间 第 
短 。 活 检 部 位 应 当 是 肉眼 异常 区 域 的 边缘 ,包括 肉眼 正 党 
肺 实质 组 织 , 避 4 : eh gp 
严重 
质 ,要 求 标本 最 大 直径 ee 

(六 ) 其 他 

1. 普通 胸 片 ”有 助 于 评估 病变 的 分 布 和 发 现 其 他 对 
于 鉴别 诊断 有 用 的 异常 所 见 (如 胸膜 异常 ,心脏 增 大 等 )。 

2. 忆 久 扫 描 ” 肺 内 ” 匀 摄 取 增 加 是 各 种 间 质 性 肺 效 ; 
肺泡 炎 的 标志 ,但 无 特异 性 , 不 能 预测 激素 
后 ,对 于 IPF 分 期 亦 无 实用 价值 。 
专家 诊断 的 IPF 经 肺 活 检 确诊 符合 率 仅 约 50%。 但 
] 前 临床 上 IPF 肺 活 检 诊断 省 二 15%。 很 多 作者 强调 外 科 
市 活检 的 极端 重 老年 人 外 科 肺 活检 的 耐 受 性 可 能 降 
风险 可 能 增加 从 断 分 类 的 要 求 或 依 王 
程度 可 能 有 所 减 小 .应 当 全 面 衡 扣 和 仔细 鞋 酌 。 作 者 认为 





































治疗 反应 和 预 






















第 十 章 
具备 下 列 全 部 条 款 时 可 考虑 外 科 肺 活检 
四 相对 早期 病变 ( 尚 无 蜂窝 肺 形 成 ) ,或 
鉴别 时 :四 肺 部 病变 具有 激素 治疗 指 征 .而 无 激素 和 
征 ( 为 糖尿 病 .高 血压 . 骨 质 足 松 等 ) :@@ 心 肺 功 能 胜任 手术 。 | 


〖 诊断 了 
2011 年 ATS/ERS/JRS/ ALAT 发 表 联 合 声 明 .建议 淘 
汰 2002 年 ATS/ERS 发 布 的 诊断 IPF 的 主要 标准 和 次 要 
标准 。 新 的 诊断 标准 更 加 简洁 实用 。 
IPF 的 诊断 要 求 :排除 其 他 已 知 原因 的 间 质 
病 (ILD)( 例 如 ,环境 和 职业 暴露 、 


弥漫 性 肺 疾 


ae 













性 肺 疾 
织 病 .药物 毒 








性 ) ;四 对 没有 接受 外 科 肺 活检 的 患者 , HRCT 表现 为 典 
型 UP, 即 可 诊断 ; @ 对 接受 外 科 肺 活检 的 患者 ,根据 


HRCT 和 外 科 肺 活检 的 结果 联合 诊断 。 
17-10-2。 


诊断 流程 见 图 


可 疑 IPF 


有 无 引起 ILD 的 病因 
知 
HRCT 


可 能 的 UIP 
与 UIP 的 形态 不 一 致 


外 科 肺 活检 


UIP 
疑似 UIP 或 可 能 UIP 
未 分 类 的 纤维 化 





UIP 















IPF IPF 或 不 是 IPF 








图 17-10-2 2011 年 ATS ERS JRS ALAT 联合 声 
明 诊 断 IPF 流程 图 


HRCT 诊断 IPF 主要 依据 病灶 的 分 布 和 开 
要 分 布 在 两 肺 胸膜 下 和 基底 部 ;以 网 格 影 改 变 为 主 , 可 见 蜂 
帘 肺 及 雁 拉 性 支气管 扩张 。 不 同 患者 根据 满足 条 件 的 不 
同 . 分 为 UIP、 可 能 UIP, 不 符合 UIP( 表 17-10.3)。 病 理论 
断 UIP 主要 依据 :典型 的 肺 纤维 化 伴 结构 破坏 ; 病 类 
片 灶 状 分 布 ;成 细胞 灶 。 不 同 患 者 根据 满足 条 件 的 不 
同 .分 为 UIP、 疑 似 UIP、 可 能 UIP、 不 符合 UIP( 表 17 10 
i)。 对 具备 HRCT 及 外 科 肺 活检 的 患 普 可 根据 黄 普 的 联 

指标 来 诊断 ( 表 17-10-5)。 


态 ,UIP 主 























〖 鉴 别 诊断 】 
IPF 病理 学 改变 为 UIP. 与 其 他 11P 的 鉴别 见 表 17 
10-6- 
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表 17-10-3 HRCT 诊断 UIP 的 标准 








UIP( 所 有 4 个 特征 ) 可 能 UIP( 所 有 3 个 特征 ) 与 UIP 的 特征 不 符 
分 布 在 胸膜 下 ,基底 部 ; 分 布 在 胸膜 下 ,基底 部 ; 上 -中 肺 分 布 为 主 ; 

网 状 影 ; 网 状 影 ; 支气管 血管 周转 分布 为 主 ; 
蜂窝 肺 , 伴 或 不 伴 牵 拉 性 支气管 ”不 包括 与 UIP 不 符合 的 特征 广泛 的 毛 玻 璃 影 ; 





扩张 


多 发 微小 结 节 ; 
不 包括 与 UIP 不 符合 的 特征 


多 发 到 性 影 ; 
弥散 性 马赛 克 样 密度 减低 区 /气体 了 闭 ; 
支气管 / 肺 节 段 实 变 





表 17-10-4 ”病理 诊断 UIP 的 标准 








与 UIP 的 特征 不 符 
(以 下 任 一 特征 ) 


UIP( 所 有 4 个 特征 ) 疑似 UP 可 能 的 UIP( 所 有 3 个 特征 ) 





显著 纤维 化 /结构 性 破 


坏 / 伴 或 不 伴 胸 膜 下 为 主 
的 蜂窝 肺 ; 肺 纤维 化 以 斑 





显著 纤维 化 /结构 性 破坏 / 
蜂窝 肺 ; 
有 斑 片 分 布 特征 或 成 纤维 


斑 片 或 弥漫 性 分 布 的 肺 实 ”透明 膜 ; 
机 化 性 肺炎 肉芽 有 种; 


质 纤维 化 , 有 或 没有 间 质 


浸润 ; 明显 的 间 质 细胞 浸润 ; 
片 形式 分 布 ; 细胞 灶 , 但 并 非 同时 存在 ， ”没有 其 他 UIP 的 病理 特征 ;支气管 为 中 心 的 改变 
成 纤维 细胞 灶 ; 无 不 符合 UIP 的 特征 无 不 符合 UIP 的 特征 有 提示 其 他 疾病 的 病理 特征 
无 不 符合 UIP 的 特征 


CO 


表 17-10-5 ”HRCT 及 外 科 肺 活检 联合 诊断 IPF 
UIP( 所 有 4 个 特征 ) 























外 科 肺 活检 诊断 IPF 
UIP UIP 
疑似 UIP 要 
可 能 UIP 人 全 
未 分 类 的 纤维 化 
可 能 UIP 韶 WiIF 否 
UIP 是 
疑似 UIP 
可 能 UIP 疑似 
未 分 类 的 纤维 化 
与 UIP 特征 不 符合 非 UIP 否 
eB 可 能 
疑似 UIP } 
可 能 UIP 
未 分 类 的 纤维 化 | 否 
非 NNP 
表 17-10-6 IPF 与 其 他 lIP 疾病 的 鉴别 
a DIP/ 
4 IPF/UIP NSIP P IP 
特征 人 0 RB-ILD AP/DAD E 
病理 
病变 表现 多 变 一 臻 一 致 一 致 一 到 
间 质 炎症 很 少 很 少 很 少 很 少 淋巴 细胞 性 
胶原 纤维 化 有, 班 片 状 无 。 多 变 , 弥 漫 性 ”无 无 
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续 表 
DIP/ 
特征 IPF/UIP NSIP COP i AIP/DAD LIP 

间 质 纤维 化 (成 ”无 偶 有 ,弥漫 性 ”很 少 无 有 :弥漫 性 有 

纤维 细胞 ) 

机 化 性 肺炎 的 ” 偶 有 ,局 灶 性 偶 有 ,局 灶 性 ”主要 改变 无 偶 有 ,局 灶 性 ”无 

病理 表现 

成 纤维 细胞 灶 ”普遍 ,显著 偶 有 ,局 灶 性 ” 少 无 无 无 

显微镜 下 蜂窝 有 罕见 无 无 无 无 

肺 改变 

肺泡 内 巨星 细 ” 偶 有 ,局 灶 性 偶 有 , 斑 片 状 。 有 有 ,弥漫 性 无 少量 

透明 膜 形成 无 无 无 无 有 ,局 灶 性 无 

HRCT 网 织 状 蜂 帘 肺 形 ”大片 毛 玻璃 片 状 实 变 和 es 实 变 和 毛 玻 小 叶 中 心性 
成 , 牵 拉 性 细 支 气 ， 状 ,不 规则 条 或) 小结 节 网 织 条 索 璃 状 不 透 光 小 结 节 . 斑 片 
管 扩张 , 结构 亲 索 状 , 实 变 。 肺 下 野 、 影 , 常 不 累及 ， 状 至 毛 玻璃 
乱 , 灶 性 毛 玻 璃 样 ” 肺 下 野 、 胸 膜 周围 性 分 布 。 小 叶 , 后 期 之” 状 阴影 ,间隔 
改变 ,周围 性 、 胸 下 、 肺 底 、 对 拉 性 细 支 气 ee 
膜 下 、 肺 底 分 布 称 性 分 布 管 扩 张 。 弥 增生 . 游 壁 

漫 性 分 布 次 肿 。 弥 温 
性 分 布 

临床 

平均 年 龄 ( 岁 ) 57 49 55 42 49 未 记载 

儿童 患 病 无 偶 有 无 A 罕见 少见 

起 病 /病程 隐匿 ,慢性 亚 急性 至 慢 ”急性 / 亚 急 性 ”隐匿 急性 慢性 

性 ,隐匿 

病死 率 (%) 68 11 13 统 62 不 详 

平均 生存 时 间 5~6 年 17 个 月 13 年 12 年 1 一 2 个 月 不 详 

激素 治疗 反应 。 关 好 好 二 攻 学 

完全 康复 无 有 有 有 党 取决 于 合并 症 

注 :RB-ILD 临床 表现 与 DIP 相同 , 杆 状 指 相对 少见 ,肺泡 巨 唑 细胞 主要 人 聚 集 在 细 支 气管 周围 气 腔 ,边缘 气 腔 不 受 紧 
辟 和 免疫 抑制 剂 联合 治疗 ;E. 干扰 素 y1b; 下 波 生 坦 ， 
治疗 】 G. 依 那 西 普 。 
(一 ) 治疗 决策 与 评估 ”IPF 目前 尚 无 特异 性 治疗 药 2. 不 建议 采用 的 治疗 措施 (推荐 强度 : 弱 ) ”对 大 部 分 


物 , 2011 年 ATS/ERS/JRS/ALAT 总 结 了 自 2002 年 。 IPF 市 言 不 建议 采用 ,但 对 少数 人 可 能 会 是 一 个 合理 的 先 
ATS/ERS 发 布 IPF 诊治 指南 以 来 的 临床 研究 数据 ,以 特 。 择 :A. 乙酰 半 胱 氨 酸 十 硫 唑 嘿 叭 十 淡 尼 松 :B. 乙醚 半 胱 氨 
证 为 基础 ,分 析 了 IPF 系列 治疗 药物 的 效果 .并 以 “采用 "或 。” 酸 单 药 治疗 ;C. 抗 凝 ;D, 吡 非 尼 酮 。 
































“不 采用 ”的 方式 推 党 给 临床 医生 参考 。2011 年 ATS/ 3. 建议 采 的 措施 (推荐 强度 为 强 ) 长 期 气 疗 

ERS/JRS/ALAT 声明 中 推荐 IPF 采取 的 措施 仅 有 长 期 所 4 建议 采用 的 措施 (推荐 强度 : 强 ) 适当 的 IPE 患 癌 

疗 , 肺 移植 。 对 各 种 药物 治疗 而 言 , 需 根据 病情 轻重 、 分 期 、 ”建议 行 肺 移植 。 

患者 的 全 身 健 康 状 况 、 药 物 可 能 的 不 良 反应 ,患者 的 预期 等 (二 ) 药物 治疗 

来 提供 治疗 建议 。 1 M 乙 酰 半 胱 氨 酸 (NAC) + 硫 唑 呆 蛤 + 淡 尼 松 
1 不 建议 采用 的 药物 治疗 (推荐 强度 : 强 ) A. 皮质 “NAC 是 抗 氧化 剂 谷 胱 匡 肘 的 前 体 , 近 期 “项 为 1.5 年 的 











类 固 腑 单 药 治疗 ;B. 秋水 仙 磊 ;C. 环抱 素 A:D. 皮质 类 固 。 双 言 、 随 机 对 照 多 中 心 临床 研 完 中 ,6oomg NAC. 每 天 人 
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近期 存活 受到 





第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


次 :联合 小 尼 松 和 硫 唑 嗓 叭 ,与 单纯 小 尼 松 和 硫 唑 嗓 
者 比较 ,能 减缓 肺活量 及 DLco 下 降 。 但 该 研究 

2. IN 乙酰 半 肛 毛 酸 (NAC) 单 药 
治疗 12 周 , 肺 功能 指标 改善 包括 肺活量 ,弥散 和 氧 分 压 。 
另 一 研究 中 30 例 患 者 随机 穷 化 乙酰 半 胶 氨 酸 或 安慰 剂 12 
个 月 ,发 现实 验 组 CT 显示 毛 玻 璃 范围 缩小 ,KL-6 水 平 降 
低 , 但 6 分 钟 步行 距离 未 改善 。 由 于 纳入 研究 的 病例 数 太 
少 , 有 些 研究 缺乏 对 照 ,NAC 给 药 途径 不 统一 . NAC 单 药 
治疗 在 大 多 数 IPF 中 不 推荐 使 用 , 少 部 分 患者 在 充分 知晓 
该 药 的 作用 、 不 良 反 应 、 经 济 成 本 的 基础 上 可 以 试用 。 

3. 抗 凝 治疗 ”日 本 的 一 项 非 盲 法 、 随 机 对 照 IPF 治疗 
研究 中 ,皮质 类 固 醇 激素 加 抗 凝 ( 低 分 子 量 肝素 及 后 续 华 法 
林 门 诊治 疗 ) 与 单独 使 用 糖 皮质 激素 对 照 。 抗 凝 组 的 生存 
获 益 是 由 于 降低 了 疾病 恶化 或 进展 期 的 住院 死亡 率 。 该 研 
究 的 局 限 性 为 非 言 法 .不同 的 出 组 率 及 并 未 排除 肺 栓塞 是 
否 为 导致 病情 恶化 的 因素 。 

4. 吡 非 尼 酮 (pirienidone) 








联合 
发 现 生 






18 例 患 者 口服 NAC 



















屁 非 尼 丽 是 一 种 新 型 抗 红 
维 化 , 抗 炎 药 , 它 能 抑制 动物 模型 中 纤维 化 的 进展 ,可 减少 
泌 尼 松 和 免疫 抑制 剂 的 使 用 剂量 ,甚至 停 用 。 一 项 大 型 的 
多 中 心 . 随 机 双 这 , 安 感 剂 对 照 临 床 试验 ,比较 吡 非 尼 羡 和 






安奈 剂 疗效 在 日 本 开展 , 吡 非 尼 酮 可 稳定 肺 功能 ,降低 IPF 
者 急性 加 重 (安奈 剂 组 5/35 人 急性 加 重 .而 吡 非 尼 酮 组 
0/172 人 加 重 ) 。 

(三 ) IPF 急性 加 重 及 其 治疗 IPF 病程 中 常 发 生 各 
性 加 重 (AE-IPF) 确 切 发 生 率 不 清楚 ,各 家 报道 从 接近 ox 
到 50% 以 上 ,差异 其 大。 目前 普遍 接受 的 AE-IPF 定义 是 
IPF 病程 中 病情 迅速 恶化 ,而 非 感染 、 肺 栓塞 或 心力 衰竭 所 
致 。Kim 等 于 2006 年 提出 的 AE-IPF 最 新 诊断 标准 是 ， 
名 1 个 月 内 气急 加 重 ;@ 胸 片 或 HRCT 显示 新 的 毛 玻璃 关 

胃 彤 或 实 变 ;@ 用 力 肺 活 量 绝对 值 下 降 宇 10% ,或 

江 10mmHg. 或 握 饱 和 度 hots 3 
养 阴 性 (阳性 界定 : 痰 或 气管 用 引物 标本 中 重度 生长， 或 微 
量 BAL 定量 培养 三 









10° CFU/ml, PSB> 10: CFU/ml, 






BAL 实 10:CFU/ml) ;@@ 无 肺 栓塞 ,充血 性 心力 衰竭 i ss 
引起 病情 恶化 的 证 据 。 几乎 所 有 研究 中 者 了 





激素 冲击 或 联合 其 他 免疫 抑制 剂 ， 
后 应 用 环抱 迪 A 治疗 组 较 单 用 激素 组 生存 期 延长 (分 别 
228 半 和 66 周 )。 近 半数 患 2 机 械 通 气 ,但 未 能 改善 
项 后 。 肺 移植 理论 上 是 一 种 治疗 ,但 仅 有 个 别 成 功 病 侧 
报道 


-项 研究 认为 济 













(四 
1 年 存 
发 。 们 


) 肺 移植 


单 师 移 人 和 IPF es 其 他 1LD 














排斥 反应 ( 团 寨 
有 影响。 肺 移 植 的 确切 指 征 尚 无 否定 
为 续 计 大 命 不 起 过 1 年 或 肺 荔 能 损 
到 浴 


没 认 
韦 快 速 进展 者 优先 
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第 三 节 ” 隐 源 性 机 化 性 肺炎 


陈 雪 华 ， 何 礼 贤 


隐 源 性 机 化 性 肺炎 (cryptogenic organized pneumonia, 
COP) 最 初 由 Davison 在 1983 年 报道 了 8 例 以 肺泡 为 机 化 
为 特点 的 间 质 性 肺 疾病 ,命名 为 隐 源 性 机 化 性 肺炎 。1985 
年 Epler 和 Colby 总 结 了 50 多 例 具 有 相似 病理 改变 有 
症候 群 , 其 病理 特征 为 肺泡 内 肺泡 管 .呼吸 性 细 3 
终 末 细 支 气管 腔 内 有 肉芽 组 织 形 成 的 
以 闭塞 性 细 支 气管 炎 伴 机 化 性 肺炎 iterans 
organized pneumonia, BOOP) 命名 , 并 认 同 为 独立 病 种 。 
2002 年 ATS/ERS 发 表 的 特 发 性 问 质 性 肺炎 分 类 中 ,将 
COP 或 特 发 性 BOOP( ee BOOP) 归 为 特 发 性 间 质 
性 肺炎 的 一 个 临床 类 型 ,组 织 学 类 型 为 机 化 性 肺炎 
(organized pneumonia, OP) ， 二 于 病理 上 机 化 性 肺炎 可 伴 
或 不 伴 闭 塞 性 细 支 气管 内 肉芽 组 织 形成 ,而 且 使 用 BOOP 
易 与 闭塞 性 细 支 气管 炎 相 混淆 , 帮 2002 年 ATS/ERS 推荐 
COP 取代 特 发 性 BOOP。 本 病 预后 良好 ,对 糖 皮 质 激 
应 佳 。 






间 质 性 肺 奖 ; 


&(bronchiolitis ob 




















洲 窟 六 
加 枯 


【发 病 机 制 与 病理 】 

COP 病灶 时 班 片 状 分 布 ,呼吸 性 细 支 气管 及 以 下 的 小 
气 道 和 肺泡 腑 内 见 艾 松 的 胶原 样 的 结缔 组 织 增生 ,增生 的 
结缔 组 织 时 相 一 致 .其 中 可 见 单 核 细 胞 . 巨 哄 细 胞 ,及 少 姐 
的 肥大 细胞 辜 酸 性 粒 细胞 、 中 性 粒 细胞 ;肺泡 内 见 肺 泡 巨 
哄 细 胞 ,部 分 呈 泡 沫 状 ;五 型 肺泡 上 皮 细 胞 增生 。 在 周围 的 
存在 以 单 核 细胞 .淋巴 细 看 温 润 为 主 的 炎 出 ， 
i。 肺泡 内 ,肺泡 管 .呼吸 性 细 支 气管 及 终 末 细 
J 有 息肉 样 肉 菠 组 织 形成 构成 机 化 性 肺炎 的 形态 
在 部 分 普 cs 肺炎 CUIP) 亦 可 以 见 到 .但 在 UIP 
i 纤维 化 ,而 在 COP 则 可 以 被 糖度 质 
是 一 种 独特 的 炎症 性 疾病 .其 炎症 过 
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过 程 的 开 


炎症 


区 损伤 是 这 一 3 
局: 内 皮 细 胞 部 








,上皮 细胞 坏死 和 基底 膜 针 


5 分 受 损 ， 











细胞 (淋巴 细胞 、 中 性 薄 细 胞 .部 分 嗜 琶 性 粒 细胞 ) 浸 润 到 肺 
间 质 ,成 纤维 细胞 活化 .在 肺泡 腔 蛋白 把 炎症 细胞 聚 





集 在 一 起 ,成 纤维 细胞 从 间 质 移行 到 肺泡 并 增生 .同时 肺泡 
上 上 皮 细 胞 不 断 增生 给 基底 腊 提 供 再 生 的 上 皮 以 保持 肺泡 结 
构 完整 ,成 纤维 细胞 不 断 增 生 和 胶原 纤维 一 起 组 成 同心 加 
状 排列 的 纤维 肉芽 ,在 大 部 分 肉芽 中 的 炎症 细胞 几乎 完全 
消失 ,典型 的 机 化 性 肺 3 炎 改 变形 成 。 血 管内 皮 生 长 因子 和 
成 纤维 细胞 生长 因子 在 肉芽 内 广泛 表达 .肉芽 肿 组 织 内 新 
生 的 血管 丰富 ,表明 机 化 性 肺炎 是 一 个 愈合 过 程 . 可 能 是 病 
灶 能 够 逆转 的 原因 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 症状 和 体征 ”COP 可 在 任何 年 龄 段 发 病 , 大 部 
分 在 50~60 岁 , 男 女 发 病 比 例 基本 相同 。 临 床 表现 多 样 ， 
大 多 数 患 者 呈 亚 急性 过 程 ,表现 为 流感 样 症 状 ,发 热 . 咳 嗽 、 
轻 中 度 气 急 ,少数 可 发 生 严 重 呼吸 困难 。 大 多 数 患 者 还 伴 
有 周身 不 适 、 大 食 及 体重 减轻 。 胸 痛 、 咯 血 、 夜 间 盗 汗 等 症 
状 较为 少见 。 体 检 多 有 气 促 ,发 缂 少见 。273 的 患者 肺 部 
听诊 可 闻 及 ed 峙 音 , 在 区 有 较 粗 湿 嘿 音 , 偶 可 
闻 及 支气管 呼吸 音 。 大 多 数 COP 无 典型 肺 外 临床 表现 。 

(二 ) 辅助 检查 

1. 常规 检查 ”常见 白细胞 计数 轻 中 度 升 高 ,中 性 粒 
包 比例 增加 ， 30%~50% 的 臣 者 血沉 明显 加 快 :C 反应 蛋 
阳性 ; 极 少 部 分 患者 ANA 和 RF 阳 必 

2. 支气管 肺泡 灌 洗 及 
数 增多 ,细胞 分 类 中 淋巴 细胞 
比例 增加 , 故 称 为 “混合 性 
IPF 而 巨 鸣 细 胞 数 减 少 , 出 
下 降 。 

3. 肺 功能 ”多 为 限制 性 
散 功 能 减退 ,通常 有 低 气 血 症 
对 不 明显 。 吸 烟 或 有 慢 阳 有 
能 障碍 。 

4. 影像 学 
片 状 (肺泡 


















































现 泡 沫 巨 噬 细 胞 , CD4 CDS 


:市 活 uy 低 , 弥 





改变 , 轻 中 度 






























或 双 侧 密度 密度 从 磨 玻 璃 样 到 实 变 、 
KE 征 ”病灶 以 肺 周 围 分 布 多 见 , 靠 近 胸 蓝 

区 任 肝 电光 似 部 分 5 En 
为 原 有 部 位 病灶 吸收 但 是 COP 最 
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, OM 局 奸 而 :中 
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: 肺 多 见 ， 是 S 润 ,支气管 
除 ,CT 显示 病 
缘 成 悄 形 或 卵 网 开 
助 于 鉴别 。 加 浆 滴 9 

性 ,小 结 ne 网 乡 状 改变 。 且 日 ? 


了 了 必 的 过 
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让 5 


村 发 性 

















问 质 性 


机 其 他 第 


第 十 章 


肺炎 (IP) 重 全 出 现 .特别 是 IPF 和 NSIP。 


【诊断 与 鉴别 诊断 了 

(一 ) 诊断 ”临床 和 影像 学 表现 对 COP 诊断 有 
用 ,但 COP 诊断 的 前 提 是 病理 上 诊断 为 机 化 性 肺炎 ,除外 | 
已 知 原因 . 才 可 以 诊断 COP。 

机 化 性 肺炎 的 病理 标志 是 有 包含 成 纤维 细胞 的 结缔 组 
织 形成 的 肉芽 肿 出 现在 肺泡 腔 . 增 生 的 成 纤维 细胞 / 贞 成 纤 
维 细胞 灶 通 过 肺泡 间 孔 从 一 个 肺泡 到 邻近 的 肺 0 号 
样 结构 (butterfly pattern) ,肉芽 肿 可 以 阻塞 细 支 气管 ,表现 
为 增生 性 细 支 气管 炎 , 没 有 肉芽 的 肺泡 可 以 出 现 ; 和 
巨 除 细胞 。 应 该 强调 仅仅 出 现 一 些 肉 芽 肿 并 不 足以 诊断 机 
化 性 肺炎 ,许多 疾病 如 过 敏 性 肺 类、NSIP、UIP 都 可 以 在 局 
部 出 现 肉 芽 肿 ,诊断 机 化 性 肺炎 需要 确认 受累 组 织 以 肉 志 萝 
肿 为 主要 表现 ,而 没有 其 他 类 型 的 病理 异常 ,因此 通常 需要 
多 一 些 的 病理 标本 。 

开 胸 活 检 和 电视 胸腔 镜 下 活检 无 疑 能 够 从 多 个 部 位 取 
得 足够 的 标本 . 受 争议 的 是 经 支气管 肺 活 检 (transbronchial 
lung biopsy,TBLB) 标 本 是 否 足以 诊断 COP, 目 前 认为 在 临 
床 和 影像 学 典型 的 病例 ,TBLB 标本 可 以 诊断 COP, 而 在 一 
些 不 典型 的 病例 ,特别 是 需要 和 其 他 间 质 1 性 疾病 鉴别 时 , 建 
议 在 电视 胸腔 镜 下 取 肺 组 织 标本 ,以免 误诊 。 

尽管 COP 是 没有 原因 的 机 化 性 肺炎 ,但 由 于 许多 病因 
在 初期 并 不 显现 ,因此 诊断 COP 需 各 积 极 查找 可 
以 引起 机 化 性 肺炎 的 病因 ,特别 是 肿瘤 和 结 多 

(二 ) 鉴别 诊断 


弥漫 性 肺 疾 












































1. 已 知 原因 的 机 化 性 肺炎 ”也 称 继 发 性 生 肺 炎 
(secondary organized pneumonia. SOP), 药物 是 引起 
SOP 最 常见 的 原因 。 细 菌 性 感染 如 肺炎 链球 炎 支 原 
体 .肺炎 农 诛 体 柯 克 斯 体 


形 诺 卡 获 , 病 i 中 逐 i 





毒 . 巨 细胞 病毒 
感染 如 隐 球 菌 . 霹 = 
[以 出 现 ie 引起 仙 化 性 有 大 的 药物 包括 | 

素 、 卡 马 


流感 和 副 流 














等 

上 胺 础 

少见 的 药物 包括 病 丁 洛 

水 杨 酸 、 呐 哺 妥 因 等 ,其 

\ 头 孢 菌 素 等 也有 报道 。 

革 放 疗 引起 的 机 化 性 斋 炎 相 鉴 别 .- 

可 以 在 放射 野外 .这 点 与 放 

冶 疗 十 分 有 效 。 
中 的 SLE、 类 



















般 发 生 于 放疗 结 
射线 师 炎 不 同 . 且 糖 皮质 说 
些 炎症 祖 关 的 疾病 
风湿 关节 炎 , 皮 肌 炎 利多 发 性 . 
上 可 以 共有 机 化 性 肺炎 的 表现 ， 临床 
可 以 和 COP 相似 .其 他 如 ANCA 相关 血 
病 、 pm 攻 、 肺 移植 或 骨 艇 移植 后 也 
于 形 久 汪汪 现 与 SP 和 从 的 疾 闪 于 
性 肺炎 、 eA 帅 炎 也 塞 性 肺炎 、 
: : 粒 细胞 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


泡 蛋 自沉 积 症 , 韦 客 纳 肉芽 肿 等 ;@@ 孤 立 性 局 灶 性 臻 密 阴 
影 :主要 与 球形 肺炎 和 肺癌 鉴别 ;@ 两 肺 弥 江 性 间 质 阴 昆 : 
与 弥漫 性 间 质 性 肺 疾病 鉴别 。 具 体 疾病 详 见 有 关 章节 。 























治疗 】 

糖 皮质 激素 治疗 COP, 能 迅速 改善 症状 ,清除 肺 部 病 
灶 , 改 善 氧 合 ,病灶 吸收 后 一 般 不 留 疗 痕 。 但 停 药 复发 是 经 
常 碰 到 的 问题 ,需要 延长 疗程 ,目前 剂量 和 疗程 并 不 统一 。 

一 般 推荐 起 始 小 尼 松 每 天 0.75 一 1. 5mg/kg, 维 持 4~ 
6 周 后 逐步 减 量 ,疗程 维持 1 年 。 也 有 推荐 起 始 3 天 甲 基 
泼 尼 松 龙 500 一 1000mg/d 冲击 ,然后 20mg/d 泌 尼 松 维持 。 
笔者 的 个 人 经 验 认 为 起 始 的 剂量 并 不 需要 太 大 ,每 天 
0. 50 一 0.75mg/kg 泌 尼 松 是 一 个 可 行 的 方案 ,每 3~4 周 减 
量 , 至 10mg/d 维 持 6 一 12 个 月 。 大 部 分 患者 都 会 出 现 复 
发 ,而 且 可 以 多 次 复发 ,首次 复发 往往 在 维持 泌 尼 松 治疗 
表明 复发 时 泌 尼 松 的 剂量 一 般 都 低 于 20mg/d, 因 
此 考虑 20mg/d 的 剂量 要 维持 足够 的 时 间 , 可 参考 表 17- 















10-7 泼 尼 松 的 剂量 和 疗程 。 一 般 复发 后 应 用 糖 皮质 激素 
仍然 有 效 , 需 要 增加 剂量 到 20mg/d 以 上 ,然后 再 逐渐 减 


量 , 很 少 有 患者 需要 加 用 硫 唑 野 叭 、 环 磷酸 胶 和 环抱 索 , 在 
应 用 糖 皮质 激素 不 良 反应 非常 明显 的 患者 ,可 以 考虑 应 用 
上 述 药物 以 减少 泌 尼 松 的 剂量 。 

表 17-10-7 ”COP 初始 和 复发 时 泼 尼 松 的 剂量 和 疗程 





2 天 本。 的 弄 量 。。 名 本 
1 | 4 周 0. 75mg/(Ckg 。d) 20mg/d 
2 4 周 0. 5mg/ (kg* d) 20mg/d 
3 4 周 20mg/d 20mg/d 
4 6 周 l0mg/d lomg/d 
5 6 周 5mg/d 5mg/d 
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第 四 市 ”非特 异性 间 质 性 肺炎 


正 竺 异性 辐 质 许 师 炎 (Cnonspecific interstitia pneumonia. 


NSIP) 是 特 发 性 间 质 性 肺炎 (idiopathic interstitial pneumonia, 
IP) 中 的 一 种 组 织 亚 型 ,由 美国 病理 学 家 Katzenstein 和 
Fiorelli 于 1994 年 首次 提出 ,以 定义 那些 组 织 学 上 缺少 诊 
断 任何 其 他 一 种 间 质 性 肺炎 (UIP、DIP、BOOP、LIP、GIP、 
AIP/DAD) 为 特征 的 间 质 性 肺 疾病 。 随 后 的 研究 表明 
NSIP 是 一 种 独立 疾病 ,这 组 病例 有 着 相似 的 临床 和 病理 学 
表现 ,在 组 织 学 上 均 有 间 质 浸润 伴随 着 不 同 程度 前 纤维 化 。 
NSIP 有 别 于 其 他 类 型 IIP 的 最 主要 特点 是 肺 内 病灶 分 布 
均匀 ,时 相 一 致 。 但 是 NSIP 的 病理 特点 也 可 见于 多 种 相 
关 情 况 , 如 胶原 血管 病 . 过 敏 性 肺炎 等 。 本 病 患 者 对 糖 皮质 
激素 的 反应 和 预后 较 好 ,中 位 存活 时 间 为 13.5 年 。 

尽管 2000 年 美国 胸 科学 会 (ATS) 和 2002 年 欧洲 呼吸 
学 会 (ERS) 均 认同 了 特 发 性 非特 异性 问 质 性 肺炎 (INSIP) 
在 IIP 家 族 中 的 地 位 ,但 由 于 对 NSIP 认定 的 时 间 短 ,其 广 
谱 的 临床 病理 特征 和 预后 变化 远 没有 阐明 ,尤其 是 它 和 普 
通 间 质 性 肺炎 (UIP) 的 关系 及 鉴别 诊断 仍 有 待 于 进一步 
探讨 。 





























【病因 与 发 病 机 制 】 

NSIP 病因 不 明 。 其 发 病 可 能 与 抗原 吸入 ,胶原 血管 
病 、 某 些 药物 或 放射 线 等 引起 的 肺泡 损伤 有 关 。 包 括 胺 碘 
酮 、 哮 喃 妥 因 、 甲 侵 蝶 叭 ,长春 新 碱 等 在 内 的 多 种 药物 均 可 
引起 肺 损伤 。NSIP 是 药物 性 肺 损伤 常见 的 组 织 学 病理 类 
型 ,而 宿主 遗传 多 态 性 是 决定 对 药物 不 良 反应 敏感 性 的 主 
要 决定 因素 。 无 相关 病因 的 病例 , 则 称 之 为 特 发 性 NSIP。 

NSIP 发 病 机 制 与 IPF 可 能 不 同 。 慢 性 炎症 与 病毒 感 
染 可 通过 激活 树 突 状 细胞 协同 参与 自身 免疫 反应 。 人 研究 发 
现 CD4- 和 CD8* 弥散 分 布 在 NSIP 纤维 化 区 域 或 淋巴 滤 
泡 周围 ,S-100 树 突 状 细胞 周围 主要 分 布 为 CD8” 细胞 而 非 
CD4- 细胞 ,因此 ,推测 内 源 性 抗原 (包括 病毒 ) 的 细胞 内 作 
用 可 能 是 疾病 的 促 发 过 程 ,通过 损伤 型 肺泡 上 皮 细 胞 引 
起 肺泡 炎 并 进一步 引起 修复 异常 及 慢性 炎症 。 

遗传 因素 可 能 在 NSIP 发 病 中 起 一 定 作用 。 有 研究 表 
明 表面 活性 重 白 C 基因 突变 与 包括 NSIP 在 内 的 家 族 性 间 
质 性 肺炎 相关 。 











【病理 】 

NSIP 的 主要 病理 学 特征 为 肺 间 质 不 同 程度 的 炎症 和 
纤维 化 ,但 缺乏 诊断 UIP、DIP 或 AIP 的 特异 表现 。 光 镜 观 
Ml 纤维 化 ,浸润 的 细胞 主要 
泡 上 皮 增 生 , 基 
i 【 积 ,淋巴 


察 见 肺 间 质 呈 不 同 程度 的 炎症 
是 淋巴 细胞 和 浆 细胞 。 电 馈 观 察 见 卫 型 肺 
底 膜 直 E j 
细胞 , 浆 细 胞 和 巨 噬 绸 胞 浸润 .肥大 细胞 脱 
片 状 分 布 ,但 8 :病变 时 相 
同 部 位 的 病变 似乎 都 是 由 发 生 在 

伤 所 引起 .并且 共处 于 炎症 、 纤 维 化 进 簿 
同一 标本 上 见 不 到 类 人 上 
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-的 一 至 1 
4 时 间 段 内 的 损 
的 某 一 阶段 ,在 
i 灶 共 存 的 现象 。 

























然而 在 不 同 病 例 之 间 ,炎症 与 纤维 化 的 程度 和 比例 可 能 有 
很 大 差异 。 根 据 间 质 炎症 细胞 的 数量 和 纤维 化 程度 的 差 
蜡 ,可 将 NSIP 分 成 三 型 :细胞 型 , 肺 间 质 以 慢性 炎症 细 
受 润 为 主 , 伴 少量 着 ,肺泡 结构 没有 明显 破 
坏 ;四 混合 型 , 间 质 有 大 量 的 慢性 炎症 细胞 浸润 和 明显 的 胶 
原 纤维 沉着 ,可 见 胶原 束 与 淋巴 细胞 以 及 浆 细胞 互相 混杂 ， 
偶 有 成 纤维 细胞 灶 , 但 为 数 甚 少 ,各 视野 病变 较 均 匀 , 也 无 
蜂窝 样 改变 那样 明显 的 结构 重建 焦化 型 . 肺 间 质 有 大 

















是 胶原 沉着 ,有 明显 的 平滑 肌 和 肌 成 纤维 细胞 增生 .肺泡 隔 
明显 增 宽 , 肺 原 有 结构 被 严重 破坏 .炎症 反应 轻微 或 阅 如 。 
但 即使 是 此 类 患者 ,其 成 纤维 细胞 十、 疾 富 肺 等 仍 少见 ,可 
与 UIP 相 鉴别 。 个 别 具 有 重合 特征 的 病例 则 较 难 与 UIP 
区 分 。 部 分 NSIP 患者 可 有 小 灶 性 BOOP 样 改 变 , 但 
BOOP 样 病灶 不 超过 总 体 病变 的 20%。 由 于 混合 型 和 纤 
维 化 型 在 生存 率 上 相似 ,目前 多 主张 把 这 两 型 归 为 一 组 称 
为 纤维 型 NSIP。 



































【临床 表现 】 

NSIP 多 于 40 一 50 岁 起 病 。 女 性 发 病 略 多 于 男性 。 临 
,多 呈 亚 急性 或 隐匿 起 病 ,症状 出 现 至 明确 
诊断 的 中 位 时 间 在 18~31 个 月 。 主 要 表现 为 渐进 性 呼吸 
困难 , 伴 干咳 ,乏力 和 低热 ,部 分 患者 有 体重 减轻 。 主 要 体 











前。 部 分 NSIP 的 病例 还 伴 有 可 能 与 病因 相 
关 的 因素 ,如 结缔 组 织 病 ,药物 的 毒性 作用 、 职 业 暴露 ,有 机 
粉尘 吸 和 以 及 既往 急性 肺 损伤 史 。 在 合并 结缔 组 织 病 的 病 
例 , 肺 部 表现 可 先 于 其 他 系统 的 症状 。 与 DIP/RB1LD 不 
同 的 是 ,NSIP 与 吸烟 无 相关 性 。 











【辅助 检查 】 

(一 ) 影像 学 检查 ”NSIP 发 病 早 期 , 胸 片 可 正常 。 随 
疾病 进展 X 线 表现 为 双 侧 中 下 肺 野 网 格 状 阴影 ,也 可 见 双 
下 肺 散在 小 班 片 阴影 。HRCT 表现 主要 为 双 下 及 对 称 性 
分 布 的 网 格 状 影 和 (或 ) 班 片 状 麻 玻 议 影 ,病变 以 下 叶 大 支 
气管 血管 周围 受累 为 主 .胸膜 下 区 域 相对 正常 。 有 时 还 可 
见 到 小 片 实 变 ,支气管 血管 纹理 增 厚 及 牵 拉 性 支气管 扩张 
(traction bronchiectasis) :而 蜂窝 样 变 则 很 少见 。 片 状 磨 玻 
聘 样 改变 是 NSIP 的 显著 特点 ,见于 50%~100% 病 例 . 表 
明 炎 症 和 纤维 化 对 肺泡 问 在 未 立 性 支 气 
管 扩张 时 , 磨 玻璃 样 变 是 反 


各 标 。 而 轻 
微 的 网 属 状 改变 儿 乎 见于 所 有 的 纤维 型 NSIP 是 痢 , 奉 拉 
性 支气管 扩张 的 存在 则 提示 有 纤维 化 的 成 分 。 单 一 的 网 格 
状 改变 不 能 诊断 NSIP. 因 为 UIP、 过 敏 性 肺炎 等 也 可 以 出 
现 此 征 。 男 外 ,在 纤维 者 中 常见 下 肺叶 容积 减 
小 , 且 常 与 其 他 肺 纤维 化 征象 如 牵 拉 性 支气管 扩张 征 和 网 
格 状 改变 并 存 
(二 ) 肺 功能 检查 




























EE 要 表现 为 限制 性 通气 功能 障 位 





第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾病 
及 不 同 程度 的 肺 弥 获 功能 障碍 。 少数 有 轻 度 的 气流 受 限 ， 
2/3 以 上 的 患者 有 不 同 程度 的 运动 后 低 氧 血 症 。 

(三 ) 支气管 肺泡 灌 洗 (BAL) NSIP 患者 支气管 肺泡 
灌 洗 液 (BALF) 细 胞 总 数 明 显 增多 ,平均 (4. 4~4. 5)X10s/ 属 
L。 其 中 中 性 * 细 胞 、 哮 酸性 粒 细胞 及 淋巴 细胞 比例 均 有 
不 同 程度 的 升 高 ,但 以 淋巴 细胞 增多 明显 , 旦 以 CD8- 工 淋 上 
巴 细胞 为 主 ,CD4/CD8 比例 明显 下 降 , 在 以 炎症 成 分 为 主 
而 纤维 化 较 少 的 病例 中 .更 可 降 至 0. 3; 而 在 UIP 这 一 比例 
平均 值 为 1.65。 这 种 全 细胞 亚 群 的 变化 对 鉴别 诊断 的 意 
义 以 及 对 判断 炎症 程度 与 治疗 反应 等 方面 的 价值 尚 有 待 于 
进一步 研究 。 

(四 ) 血 生 化 检查 血沉 , 抗 核 抗体 和 类 风湿 因子 可 以 
增高 ,但 没有 特异 性 。 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 

NSIP 诊断 可 根据 相应 的 临床 表现 , 典型 胸部 X 线 / 
HRCT 和 肺 功能 改变 ,以 及 肺 活 检 病 理 诊断 。 同时 还 需要 
通过 全 面 详细 的 病史 ` 体 格 检查 和 相应 的 实验 室 检查 ,以 除 
外 其 他 原 内 引起 的 间 质 性 肺 疾病 和 继 发 性 NSIP， 经 ; 
管 镜 肺 活 检 是 临床 常用 取材 方式 。 但 由 于 取材 太 小 ,有 时 
很 难 作出 NSIP 的 病理 诊断 。 外 条 肺 活 检 ( 开 胸 或 经 胸腔 
镜 ) 病 理 检查 是 NSIP 确诊 的 重要 手段 ,强调 应 在 多 个 肺叶 
的 多 个 点 取 肺 活检 标本 。 

NSIP 最 主要 的 鉴别 诊断 是 UIP。NSIP 区 别 于 UIP 
的 主要 CT 表现 在 于 其 受 累 肺 组 织 表现 均一 , 呈 广 泛 的 磨 
玻璃 影 ,网 格 状 影 和 斑 片 影 。CT 随访 有 助 于 两 者 的 鉴别 ， 
在 NSIP 的 患者 即使 有 支气管 扩张 , 磨 玻 璃 影 也 不 会 进展 
为 蜂窝 状 。 而 UIP 患者 多 见 蜂 窗 状 影 ,预示 为 不 可 赣 的 纤 
维 化 。 缺 乏 典 型 UIP 临床 和 CT 表现 的 患者 .都 需要 经 外 
科 手 术 肺 组 织 活检 证 实 , 其 主要 目的 是 将 有 较 好 预 后 的 
NSIP 与 其 他 预后 较 差 的 IPF 组 织 类 型 相 鉴 别 。 推 荐 开 
肺 活 检 或 经 胸腔 镜 肺 活检 以 提供 足够 的 市 组 织 来 进行 组 织 
学 上 的 区 分 。 

另外 . NSIP 诊断 应 与 过 敏 性 肺炎 、 
DIP、 机 化 性 肺炎 、LIP 等 相 鉴 别 。 1 
表现 为 与 NSIP 一 致 的 病理 过 程 , 但 党 
芽 帅 .NSIP 则 缺乏 这 一 特点 。 
难 . 因 将 近 50 吧 的 NSIP 同样 会 出 现 材 化 性 肺炎 ,但 在 
NSIP 患者 中 ,机 化 性 肺炎 不 应 趋 过 活检 标本 的 20 到 另 
外 .NSIP 在 非 机 化 性 肺炎 区 域 时 相 一 致 的 纤维 化 也 有 轩 于 
是 者 的 鉴别 淋巴 细胞 间 质 性 师 炎 (LIP) 与 组 胞 型 NSIP 
病理 表现 科 类 似 .特别 是 在 患 痛 有 胶原 血 
也 时 . 伺 14P 表现 为 肺泡 间隔 的 明显 增 厚 伴 单 仿 细 胞 浸 
卫 很 少 员 现 在 与 吸烟 相关 的 问 质 性 赃 

时 现 棕色 染色 的 三 暴 细胞 助 十 鉴 别 
RB DDIP 与 NSIP， 荆 来 越 多 的 研究 表明 .NSIP 是 各 


关 病 引起 的 间 质 性 肺炎 中 最 常 克 的 类 型 . 丰 至 






















药物 性 肺 疾病 、 
敏 性 肺炎 有 时 会 
有 散在 的 不 规则 网 
鉴别 COP 与 NSIP 也 很 困 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


有 少 部 分 结缔 组 织 疾病 患者 以 NSIP 为 首发 表现 ,临床 应 

注意 王 别 。 对 于 免疫 抑制 患者 则 应 注意 艾滋 病 、CMV, 卡 
ead 为 排除 感染 ,活检 标本 需 行 
〗 真菌 、 卡 氏 肺 爷 子 菌 及 抗 酸 等 特殊 染色 。 








治疗 】 

糖 皮质 激素 是 目前 治疗 NSIP 的 主要 药物 ,但 其 治疗 
方案 及 激素 的 起 始 用 量 、 疗 程 、 减 量 方案 都 尚未 达成 共识 。 
一 般 说 细胞 为 主 型 预后 较 纤维 化 为 主 型 好 。 

(一 ) 糖 皮质 激素 ” 糖 皮质 激素 为 NSIP 治疗 首选 , 强 
调治 疗 应 个 体 化 。 对 于 无 糖 皮质 激素 禁忌 的 患者 , 泌 尼 松 每 
天 40 一 60mg 或 1mg/kg, 根 据 治疗 反应 减 量 ,一 般 1~-3 个 月 
后 减 至 每 天 20 一 40mg,4 一 6 个 月 后 减 至 维持 量 10~15mg/ 
d, 总 疗程 1 年 , 绝 大 部 分 患者 能 改善 症状 甚至 完全 缓解 。 

(二 ) 免疫 抑制 剂 ”对 于 以 纤维 化 表现 为 主 型 或 糖 皮 

质 激素 不 能 耐 受 或 治疗 效果 不 佳 者 可 以 使 用 低 剂 量 
激素 联合 硫 唑 嗓 叭 或 环 磷 酰 胺 治疗 (参见 本 章 第 二 节 “ 特 发 
性 肺 间 质 纤 维 化 ”的 相关 内 容 )。 





























【预后 】 

预后 取决 于 其 纤维 化 的 程度 。 绝 大 部 分 有 较 好 的 临床 
预后 , 近 半 数 患 者 可 以 完全 康复 , 5 年 内 病死 率 为 
15%~20%。 
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第 五 衣 ”结缔 组 织 炳 
相关 肺 间 质 病 
顾 宇 形 


-组 自 





内 (conneetive tixsue disease ("1D)) 是 





ene eR 的 多 系统 疾病 ,可 时 及 

多 种 脏 器 ,使 结缔 组 织 发 水 肿 、 类 纤维 蛋白 变性 .小 
血管 炎 1 ener ran 要 包括 类 风湿 关 
节 炎 (RA) ,系统 性 红斑 狼疮 (SLE)、 系统 性 硬 皮 病 (SSc)、 
干燥 综合 征 (SS) ,多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 (PM/DMD 、 混合 性 

结缔 组 织 病 (MCTD) 、 复 发 性 多 软骨 炎 (RP)、 强直 性 疹 柱 
炎 和 显微镜 下 微血管 炎 (MPA) 等 隔 。 有 民国 和 
富 的 胶原 纤维 和 血管 等 结缔 组 织 构成 ,是 CIP 最 常 累及 的 
部 位 之 一 , 约 20 吧 的 结缔 组 红 A 病 并 发 间 质 性 肺病 (ILD), 肺 
部 表现 可 与 全 身 疾病 同时 或 先后 出 现 , 当 肺 部 表现 为 首发 症 
状 时 容易 误诊 ,应 引起 警惕 。 结缔 组 织 病 相 关 肺 间 质 病 (in- 
terstitial lung disease related to connective tissue disease) 临床 
诊断 较 困难 ,有 时 即使 已 明确 诊断 为 全 身 CTD 的 患者 ,如 
出 现 呼吸 系统 症状 , 仍 需 除外 肺 部 感染 和 肺 水 肿 等 其 他 呼 
吸 系统 常见 并 发 症 才能 诊断 为 本 病 。 





器 











【病因 、 病 理 与 发 病 机 制 】 


本 病 病 因 不 完全 清楚 ,可 能 与 遗传 .感染 , 主要 是 病毒 





感染 以 及 内 分 沁 率 乱 等 有 关 。 其 共同 发 病 机 制 为 免疫 切 能 
导致 细胞 


紊乱 ,免疫 复合 物 沉积 于 病变 部 位 ,通过 补体 激活 导 
溶解 ,抗体 依赖 细胞 介 导 细胞 毒性 及 致 做 淋巴 细 | 
引起 小 血管 炎 和 肺 损伤 。 肝 be 主要 表现 为 间 质 炎 
证 和 纤维 化 .肺泡 间隔 炎症 、 和 \ 微 和 在 管 : 渗 
出 \ 肺 泡 出 血 和 肉芽 肿 形 成 等 。 局 
病变 部 位 不 完全 相同 。RA 细 支 气 管 末梢 部 位 肺 间 质 改变 
明显 ;SLE 和 皮 肌 炎 肺 泡 间隔 炎症 多 见 ;而 结 节 性 多 动脉 
炎 则 主要 累及 支气管 周围 间 质 。 肺 部 渗 出 反应 的 强 弱 与 血 
管 炎 程度 有 关 ,SLE 和 多 发 性 肌 炎 肺 部 渗 出 反应 较 强 ,而 
皮 肌 炎 和 硬 皮 病 渗 出 反应 较 弱 。RA 是 形成 肺 部 肉芽 肿 坡 
为 明显 的 结缔 组 织 疾病 ,SS 和 多 发 性 皮 肌 炎 也 可 形成 肺 部 
肉芽 肿 。SSc、RA 和 SLE 是 引起 肺动脉 高 压 最 常见 的 结缔 
组 织 病 。 显 微 镜 下 多 血管 炎 和 SLE 肺泡 出 血 多 见 。 
























【临床 表现 】 

除 原 发 病 表 现 外 ,呼吸 系统 主要 表 规 为 咳嗽 和 气急 
咳嗽 多 为 刺激 性 干咳 ,合并 肺 水 肿 时 可 咳 自 色 泡沫 奖 , 感 ; 
时 出 现 黄 月 痰 ,合并 肺泡 出 血 时 伴 只 血 。 
了 :本 时 出 到 发 和 急性 活动 期 可 有 不 同 各 

雷诺 现象 , 合 
时 可 出 现 高 热 。 不 同 的 结 丹 组 织 病 具有 不 同 的 原 发 病症 
状 , 师 et, SLE 约 20 gt , 共有 有 
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的 表现 类 他 4 








仅 占 5%. 间 质 病 的 临床 表现 可 为 隐 攻 发生 或 继 发 十 狼 疤 








肺炎 后 ,但 在 SLE 所 致死 亡 病例 中 ,70 中 一 90 冯 合并 肺 间 
质 病变 。RA 及 部 表现 主要 有 间 质 性 肺炎 、 肺 内 类 风湿 结 
节 、 胸 膜 炎 、 肺 血管 炎 和 类 风湿 尘肺 5 种 主要 类 型 .部 分 患 
者 可 出 现 气 道 病变 而 表现 为 慢性 支气管 炎 和 不 可 逆 的 阻塞 
市 病 ,其 中 肺 间 质 病变 最 为 常见 , 约 30% 一 50% 的 RA 
思 者 出 现 肺 弥散 量 下 降 .; 速度 和 严重 程度 一 般 轻 
4 EF: Sse a0 者 合并 肺 间 质 病变 ,3/4 的 患者 肺 功 
能 表现 为 限制 性 通气 功能 障碍 伴 弥散 功能 下 降 , 居 结缔 组 
织 病 之 首 ,SSc 肺 间 质 纤维 化 者 病理 类 型 以 非特 异性 间 质 
性 肺炎 (NSIP) 为 主 ( 约 占 77.5%) ,明显 多 于 普通 间 质 性 肺 
炎 (UIP)( 约 占 7. 5 中) ,其 他 及 部 表现 包括 呼吸 性 细 支 气管 
炎 伴 间 质 性 肺病 (RB-ILD) 、 肺 癌 、 弥 漫 性 肺泡 出 血 、 结 节 
病 \ 吸 入 性 肺炎 和 机 化 性 肺炎 等 ,SSc 合并 肺动脉 高 压 发 病 
率 25%~33%, 亦 居 结缔 组 织 病 之 首 。 PM/DM 约 10% 有 
ILD, 最 常见 于 抗 jo-1 抗体 阳性 患者 ,主要 表现 为 急性 肺 实 
: 伴 混合 性 肺 间 质 浸润 ,好 发 于 肺 基底 部 位 ,多 以 亚 急 
性 起 病 , 病 程 进展 快 ,可 迅速 出 现 呼吸 衰 竟 。 肺 部 病理 改变 
为 弥漫 性 肺泡 损伤 .细胞 型 问 质 性 肺炎 ,肺泡 灌 洗 液 以 淋巴 
细胞 增多 为 主 。 慢 性 起 病 者 病理 类 型 为 闭塞 性 细 支 气管 炎 
们 机 化 性 肺炎 , 极 少 数 患者 以 肺动脉 高 压 为 表现 。 约 10% 
的 SS 患者 有 呼吸 系统 症状 , 主要 表现 为 呼吸 道 分 泌 物 缺乏 
引起 的 声 晰 ,咳嗽 ,支气管 炎 、 细 支气管 炎 、 闭 塞 性 细 支 气管 
炎 伴 机 化 性 肺炎 ,淋巴 细胞 性 间 质 性 肺炎 ,淋巴 瘤 和 假 性 淋 
巴 注 。 大 部 分 患者 临床 表现 不 明显 ,可 仅仅 有 肺 功能 、 胸 训 
X 线 和 CT 异常 ,上 下 呼吸 道 笑 膜 的 淋巴 细胞 浸润 和 外 分 沁 
腺 萎缩 是 SS 肺 部 损害 的 病理 基础 。 混 合 性 结缔 组 织 病 约 
30%~85% 患 者 合并 肺 部 病变 ,主要 表现 为 市 间 质 纤 
维 化 (30%)、 肺 实质 损害 、 肺 血管 病变 (肺动脉 高 压 占 15 失 一 
30%) 和 胸膜 炎 ( 约 1/3), 早 期 可 能 仅 有 肺 功能 异常 。 显 答 
镜 下 微血管 炎 约 50 闪 患者 内 及 肺脏 ,主要 表现 为 肺泡 出 血 ， 
急性 期 CT 显示 肺 实 变 ,表现 为 弥 湿性 班 片 状 毛 玻璃 改变 , 反 
复发 作出 现 肺 间 质 增生 。 强 直 性 兰 柱 炎 约 1. 3% 有 肺 部 表现 ， 
主要 有 胸廓 异 常 (胸壁 活动 受 限 ) 和 肺 尖 纤维 化 ,晚期 病例 可 有 
支气管 扩张 、 和 齐 腔 形成 . 肺 实质 纤维 化 以 及 胸膜 病变 。 
复发 性 多 软骨 炎 气 管 软骨 炎 发 生 率 为 9% 一 71%, 主 要 表现 
气管 软骨 的 溶解 .气管 笑 膜 肿胀 及 肉芽 增生 ,引起 大 气 道 阻塞 
和 反复 合并 肺 类。 白 骞 病 约 5 中 一 15%% 有 了 肺 部 损害 ,主要 表现 
为 肺 血管 炎 以 及 由 此 引起 的 肺 血栓 栓塞 肺 梗死 - 肺 出 血 和 肺 
动脉 瘤 形成 以 及 气管 支气管 付 小 溃疡 。 














































































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

明确 诊断 为 组 病 患 者 出 现 呼吸 系统 症状 要 攻 虐 
CTD 相关 肺 间 质 病 诊断 ,但 要 除外 合并 肺 部 感染 。 一 般 代 
热 下 咳 ,并 皮肤 关节 等 肺 外 病变 , 肺 部 闻 及 典型 的 Velero 
哆 音 提示 CTD 相关 肺 间 质 病 可 能 大 ,而 高 热 , 脓 性 疾 和 血 
白细胞 及 中 性 粒 细胞 比例 增高 提示 合并 感染 可 能 大 .有 时 
丙 痢 可 合并 存在 ,鉴别 较 困 难 . 需 结合 胸部 高 分 辩 螺 旋 














第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾病 
C 工 自身 抗体 测定 、 疾 培养 和 病原 血清 学 试验 以 及 纤维 支 
气管 镜 肺 泡 灌 洗 (BAL) 和 肺 活 检 等 检查 结 判断 。 当 
及 部 表现 为 首发 症状 时 ,如 出 现 双 肺 弥漫 性 病变 ,特别 是 合 
并 皮肤 关节 病变 、 正 色素 性 贫血 和 镜 下 血尿 等 多 系统 损害 








时 应 考虑 CTD 相关 肺 间 质 病 可 能 , 进 -- 步 可 行 血清 自身 抗 | |， 


体 测定 以 及 BAL 和 肺 活 检 等 相关 检查 明确 诊断 。 


【治疗 与 预后 】 了 

结缔 组 织 病 相 关 肺 间 质 病 的 治疗 和 预后 因原 发 病 不 同 
而 不 完全 相同 ( 详 见 结缔 组 织 疾病 相关 章节 ) ,其 共同 特点 
是 对 糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 的 疗效 大 多 优 于 IPF。 由 于 
长 期 免疫 抑制 剂 的 应 用 极 易 引 起 全 身 免疫 功能 下 降 , 诱 发 
严重 感染 .是 结缔 组 织 病 主要 的 死亡 原因 ， 因此 糖 皮质 激素 
和 免疫 抑制 剂 的 治疗 强调 个 体 化 ,根据 织 病 活动 情 
况 及 时 调整 剂量 ,治疗 目标 以 最 小 剂量 控制 疾病 进展 。 
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第 六 节 ”弥漫 性 肺泡 
出 血 综合 征 


lung discase guideline. 


杨 冬 和 白 春 学 
弥漫 性 肺泡 出 血 (diffuse alveolar hemorrhage, DAH) 
是 以 咯血 、 缺 铁 性 贫血 和 胸部 放射 学 弥漫 性 肺泡 浸润 或 实 
变 为 特征 临床 表现 的 一 组 疾病 。 虽 然 临床 表现 相似 ,但 病 
因 和 发 病 机 制 表 异 , 称 为 弥漫 性 肺泡 出 血 综合 征 (Cdiffuse 
alveolar hemorrhage syndrome. DAHS) 。 由 于 肺泡 毛细 血 
管 破 裂 导 致 弥漫 性 肺泡 出 血 . 使 红细胞 、 纤 重 折 利 含 铁 血 
黄 素 巨 蜂 细胞 在 肺泡 内 沉积 。 根 据 变 DAHS 病 
因 分 为 两 种 :肺泡 毛细 血管 炎 性 和 非 炎 性 j 质 性 病变 ( 表 
17-10-8)。 在 组 织 病 和 Goodpasture 综合 征 出 现 肺泡 
出 血 可 伴 或 不 细 血 管 炎 ，。 



















【病理 与 病理 生理 】 


更 
旺 


之 一 或 同时 存在 。 肺 毛 
= 由 Spencer 首先 在 1957 年 提出 的 ,是 以 中 性 粒 
的 间 质 炎症 ,而 后 出 现 样 坏 死 ,从 而 引 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


上 皮 内 皮 基 底细 胞 完整 性 破坏 .红细胞 和 中 性 粒 细 胞 漏 肺 活 检 在 确定 诊断 和 病因 中 存在 争议 。 在 严重 出 血 其 

出 至 肺泡 间 阶 。 中 性 粒 细胞 破坏 变 成 脓 液 ,在 毛细 血管 和 ” 至 出 现 呼吸 衰竭 者 , 开 胸 或 者 胸腔 镜 肺 活检 存在 较 大 风险 。 
小 静脉 中 可 见 到 细胞 核 粒 和 小 血栓 。 肺 泡 内 可 见 乔 噬 有 含 ，， 活检 的 病理 学 表现 主要 为 :肺泡 内 弥漫 性 出 血 和 坏死 性 肺 
| 铁血 黄 素 的 巨 只 细胞 . 间 质 中 有 含 铁血 黄 素 。 可 伴 有 了 型 。 毛细 血管 炎 , 毛 细 血 管 炎 的 特点 为 毛细 血管 出 现 中 性 粒 细 









































| 肺泡 上 皮 细 胞 增生 ,肺泡 间 质 单 核 细胞 浸润 。 胞 浸润 ,白细胞 碎片 ,毛细 血管 壁 坏死 。 
表 17-10-8 ”弥漫 性 肺泡 出 血 病因 
和 【DAH 相关 病症 】 
伴 有 肺 毛细 血管 炎 不 伴 有 肺 毛细 血管 炎 (一 ) 伴 有 肺 毛细 血管 炎 的 DAH 
生 格 纳 岗 芽 肿 地 发 性 肺 含 铁血 黄 素 1. 韦 格 纳 肉芽 肿 DAH 可 和 其 他 表现 并 存 或 者 为 首 
微 多 血管 炎 沉着 症 要 表现 。 组织 学 上 仅 有 肺 毛细 血管 炎 : 也 可 合并 有 韦 格 纳 
T 系统 性 红 班 狼疮 肉 蔗 肿 的 其 他 表现 。 可 以 首次 出 现 弥 漫 性 肺泡 出 血 和 毛细 








肺 出 血 - 晤 炎 (Goodpas- 


性 肺泡 损伤 


血管 炎 后 数 月 或 数 年 才 有 组 织 学 和 临床 表现 。 
2. 微 多 血管 炎 “弥漫 性 肺泡 出 血 常 较 严 重 , 可 危及 生 
命 ,是 DAH 常见 的 病因 。 微 多 血管 炎 没 有 中 血管 的 由 及 
哮喘 ,系统 性 高 血压 ,很 少 腹部 内 脏 累及 。 微 多 血管 炎 服 党 
见 的 病理 改变 为 局 灶 坏 死 性 肾 小 球 肾炎 .血清 PANCA 阴 
3. 结缔 组 织 疾病 a 类 风湿 关节 炎 、 硬 
皮 病 ,混合 性 结缔 组 织 疾病 通常 存在 DAH 和 肾 小 球 肾 炎 。 
多 发 性 肌 炎 、 Re 炎 、 人 结缔 组 织 疾病 也 可 仪表 














肺 出 血 人 
合 征 
非 免 疫 复 合 物 型 肾 小 球 肾 炎 
免疫 发 合 物 型 肾 小 球 肾炎 

急性 肺 间 种 异体 移植 物 排斥 




















药物 性 现 为 局 限 在 肺 的 肺 血 管 炎 和 DAH。 在 多 发 性 肌 炎 ,DAH 
可 为 首要 表现 。 在 类 风湿 关节 炎 和 混合 性 结缔 组 织 疾病 





证 泡 出 血 引 起 肺 通 
低 气 血 症 ,可 伴 有 过 度 通 

出 血 时 , 折 于 一 氧化 优 (CCO) 和 肺泡 
汐 CO 弥散 量 (DI<o) 升 高 ;动态 监测 DIwo 可 
动作 肺泡 出 血 复 发 的 敏感 指标 。 支 气管 肺泡 : 
(BALE) 可 见 多 处 肺 段 血性 吸收 液 : 以 红细胞 为 主 
在 喉 有 念 铁血 黄 索 的 肺泡 巨 鸣 细 网， 





中 ,DAH 可 在 此 病 状 的 2 一 20 年 后 出 现 ,而 系统 性 
血管 炎 包 括 肾 小 球 肾炎 不 常见 。 在 结缔 组 织 疾病 中 .合并 
Ws 有 肺 血管 炎 或 不 伴 有 肺 血管 炎 的 DAH 最 常见 于 系统 性 红 
为 提 。 斑 狼 郊 。 

l 4. 肾 小 球 肾 炎 和 肺泡 出 血 ”系统 性 血管 炎 在 肾脏 一 
般 都 表现 为 局 灶 性 节 段 性 坏死 性 肾 小 球 肾 炎 . 病 理 上 分 为 
三 种 :OD 免疫 复合 物 型 内 小 球 邮 炎 ; 加 非 免疫 复合 物 肾 小 球 
本 肾炎 ;GDGoodpasture 综合 征 。 锡 复合 物 相关 肾 小 球 闻 炎 
【临床 表现 了 很 少 伴随 毛细 血管 炎 .DAH。 a 
典型 临床 表现 为 咳嗽, 呼吸 困难 ,咯血 , 缺 铁 性 贫血 , 胸 。 但 肺 中 未 发 现 。 非 锡 疫 旬 谷物 痛 小 球 肾炎 无 免疫 产物 ,但 















































施放 射 学 显示 弥漫 性 浸润 影 ,BALE 为 血性 则 可 明确 此 诊 有 少量 这 些 病例 组 织 学 和 免疫 学 上 和 微 多 血 
i 3 i EA Bt 3 司 Wa yr Ei 人 3 
新 。 症 有 时间 较 短 ,在 诊 前 儿 大 至 几 周 。 ” 管 炎 、 韦 格 纳 内 有 种 相 似 ,因此 被 认为 是 局 限 在 肾脏 的 血管 








很 据 须 出 血 综合 征 的 不 同 病 因 而 显现 原 发 炳 的 临床 表现 ，。 类 ,超过 50% 发 生 伴随 肺 毛 血 管 炎 的 DAH, 少 部 分 无 法 和 
很 多 症状 和 体征 会 反复 发 作 和 出 现 。 反 复出 血 可 导致 肺 纤 。 微 


















































微 多 血管 炎 区 分 。 血 清 中 PANCA 阳性 。 由 于 临床 上 的 

维 化 让 症状 局 限 在 肺 和 肾脏 ， 它 很 容易 和 Goodpasture 综合 

本 外 征 混淆 。 

【辅助 检查 】 ee 5. 孤立 的 肺 血管 类 ”是 指 仅 界 及 肺 而 未 办 及 其 他 系 
在 DAHS 的 鉴别 诊断 中 .免疫 血清 学 你 有 ee 统 的 小 血管 炎 。 它 有 两 种 形式 , pANCA 阳性 的 和 六 
oodpasture 综合 4 好 及 PE A ape 和 ae i 

区 :人 机 1 和 al 了 肾脏 ANCA 阴性 的 ,有 些 文献 报道 pANCA 阴性 的 更 多 见 , 这 

Bt HT 风 人 缠 由- 
全 三 约 系统 性 。。 些 病例 免疫 荧光 试验 也 是 阴性 的 引起 DAH 的 天 的 肺 
江天 外 沦 机 、\ 信 水 平 降低 , 抗 核 抗体 和 抗 ds-DNA 扩 血管 炎 需 和 特 发 性 肺 含 铁血 : 罕 区 别 ， 

nh : | 血泊 组 织 由 可见 JA 免疫 复合 。 所 有 Ee DAH 的 患者 均 应 行 心 超 检 

ws od, 合 性 冷 球 看 自 血 症 是 ee 

车 让- 岂可 和风 和 免疫 复合 物 型 肾 小 球 肾炎 、 dh 炎 .肝炎 、 闻 小 球 肾 炎 。 它 可 能 是 由 

WL 有 Churg Sirauss 综合 征 于 乙肝 或 里 病毒 引起 的 - 生 疫 复合 物 导 做 的 所 党 











见 的 肺 内 表现 为 肺泡 
表现 为 高 出 皮 面 的 
组 织 外 多 核 巨 细胞 浸润 。 
7. 和 白 塞 综合 征 ”是 一 种 慢性 疾病 , 它 的 特点 是 口腔 和 
生殖 道 淡 疡 ,虹膜 睫 状 体 炎 ,血栓 性 静脉 炎 以 及 包括 皮肤 血 
管 炎 ,关节 炎 、 脑 膜 脑 炎 等 累及 多 系统 的 疾病 ,血清 \ 肺 以 及 
其 他 器 官 均 可 见 免疫 复合 物 。5 中 一 10 吕 病例 可 见 皖 及 肺 ， 
肺 部 旧型 病变 表现 为 累及 毛细 血管 .微小 静脉 ,微小 动脉 的 
小 血管 炎 。 

(二 ) 不 伴 有 肺 毛细 血管 炎 的 DAH 

1 Goodpasture 综合 征 ” 肺 部 常见 的 临床 表现 有 咯 
血 \ 咳 嗽 和 呼吸 困难 。 由 缺 铁 性 贫血 和 肾 功能 不 全 引起 的 
乏力 可 以 非常 显著 。 患 者 常 表现 有 镜 下 血尿 ,蛋白 尿 和 血 
清册 醋 升 高 .但 肉眼 血尿 和 高 血压 不 常见 。 活 动 性 出 血 其 
i 量 常 增加 ,被 认为 是 DAH 有 效 的 监测 指标 。 
2 特 发 性 及 合 铁 血 黄 案 沉 着 症 见 本 音 第 十 四 节 " 特 


血管 炎 临 床 
周 或 






炎症 和 纤维 化 . 皮 
a 血管 












































发 性 有 0 + 铁血 黄 

弥漫 性 肺泡 损伤 ”是 急性 呼吸 究 
ae 有 多 种 病因 。 在 严重 的 病例 .肺泡 - 毛 
管 间隔 损伤 后 包 进 入 肺泡 腔 .导致 咯血 。 肺 间 质 


,组 织 水 肿 , 工 型 肺泡 上 皮 细 胞 坏死 | 
者 酸性 
本 











登 


可 发 现 由 坏死 细胞 .蛋白 和 纤维 组 成 的 
es 的 透明 膜 。 中 性 粒 细胞 浸润 不 如 用 
闭 。 弥 温 性 肺泡 损伤 慢性 期 的 特征 ee 
ei 肺炎 和 机 化 性 肺炎 。 
性 庙 泡 损伤 .病变 严重 者 .可 华发 DAH。 























4 淋巴 管 平滑 肌 瘤 病 (LAM) 足 一 种 发 生 于 育 队 期 
妇女 的 少见 肺 部 疾病 。 肌 肉 增生 司 引起 做 和 脉 和 小 苯 脉 闭 
塞 ,导致 反复 的 肺泡 自 限 性 出 血 





市 泡 出 血 常 是 局 灶 性 的 ， 
广泛 出 血 的 弥漫 性 肺泡 出 1 和 在 本 病 中 不 常见 。 病理 活 信 
典型 表现 除 支气管 .血管 和 淋巴 管 平滑 肌 增生 或 伴 
和 旗 形 成 外 ,还 有 局 灶 性 出 血 和 含 铁血 黄 
总 之 , DAH 为 少见 病 ,大 部 分 病 因 与 免疫 相关 ， 多 数 
可 根据 伴随 的 特定 临床 表现 、 实 验 室 异 党 
Da 和 WW 上 ee | 
































sneha ee 对 人 氧 血 症 应 充 4 分 供 4 氢 , 及 早 
应 用 无 创 或 有 创 人 机 械 通 气 ,多 采用 呼 气 末 正 压 (PEEP) 模 式 
以 纠正 缺 气 。 预 防 继 证 营养 .维持 水 和 电解 质 平 
衡 也 十 分 重要 。 
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第 七 节 ”过敏 性 肺炎 
陈 小 东 
过 敏 性 肺炎 (hypersensitivity pneumonitis.HP) 又 称 为 
外 源 性 过 敏 性 肺泡 炎 ,是 因 反 复 吸入 真菌 孢子 、 细 菌 、 鸟 类 
蛋白 质 . 异 氛 酸 盐 等 有 机 及 无 机 人 尘埃 而 引起 的 变态 反应 性 
肺炎 的 总 称 。 





【病因 】 

HP 大 多 由 于 职业 性 反复 接触 抗原 而 致 敏 发 病 
有 农民 肺 , 莽 渣 工 肺 . 蘑菇 工 肺 、 饲 养 禽类 工 肺 及 { - 肺 
等 。 近 年 来 传统 职业 接触 所 致 的 HP 已 经 明显 减少 .但 是 、 
新 的 环境 娶 串 抗原 陆续 出 现 . 尤其 是 一 些 与 家 庭 庭 环 境 有 关 
的 HP 明显 增加 ,如 湿 化 器 肺 和 空调 肺 等 .部 分 患者 甚至 追 
查 不 出 明确 的 过 敏 原 。HP 抗原 大 多 来 自 微生物 (细菌 、 真 
菌 等 )、 动 植物 蛋白 ` 药 物 和 部 分 化 学 物质 的 有 机 人 尘埃。 其 
中 以 哮 热 放 线 菌 最 为 常见 和 重要 ,其 次 是 禽类 的 抗原 。 常 
见 HP 致 病 抗原 及 其 来 源 见 表 17-10-9。 


表 17-10-9 常见 的 HP 抗原 及 来 源 




















































农民 肺 哮 热 放 线 菌 发 竹 谷 物 、 村 叶 
和 饲料 等 

蘑菇 肺 嗜 热 放 线 菌 发 每 的 肥料 

苏 尘 肺 旗 糖 发 癣 菌 发 短 的 于 

禽类 饲养 工 角 . 乌 血清 和 糖 蛋白 “禽类 分 沁 物 、 排 

肺 抗原 泄 物 和 羽毛 等 

湿 化 器 和 空调 哮 热 放 线 菌 . 青 每 湿 化 和 空调 系 

肺 菌 、 鸟 分 枝 杆 菌 统 水 污染 

皮毛 工人 肺 动物 入 请 动物 皮 、 毛 发 、 

化 学 工 肺 异 质 酸 盐 化 学 制剂 





【病理 】 
不 同 










ij 因 的 HP 病理 变化 均 入 似 .与 病 尖 有关， 虽然 
HP 切 相关 .但 HP 患 普 肺 组 级 中 汉 润 
的 是 大 是 5 淋巴 细胞 和 浆 细 了 胞 。 

期 :反常 网 的 病理 变 是 肺泡 a 质 内 明王 的 













淋 蔬 
胸 胸 质 


1787 








第 十 七 篇 “呼吸 系统 疾病 


血管 炎 表 现 。 脱 离 过 敏 源 后 急性 期 病变 能 够 完全 吸收 。 
亚 急 性 期 :特征 性 组 变 主要 表现 为 淋巴 细胞 / 浆 
细胞 为 主 的 间 质 浸润 , 常 分 布 于 细 支 气管 周围 ; 间 质 中 非 干 
酷 样 坏死 性 肉芽 肿 形成 ,散在 分 布 于 细 支 气管 附近 。 

慢性 期 :主要 表现 为 肺 组 织 弥漫 性 间 质 纤维 化 甚至 蜂 
窜 肺 。 策 泡 间隔 有 不 同 程度 的 淋巴 细胞 浸润 和 胶原 纤维 增 
于 纤维 化 的 作用 ,最 终 可 发 展 为 肺 气 肿 和 奖 窝 肺 ,并 
发 肺动脉 高 压 和 布 心 肥大 。 
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【临床 表现 】 
和 急性 型 :起 病 急 , 常 在 吸入 抗原 4 一 12 小 时 后 出 现 干 
间 发 热 . 寒 战 、 全 身 不 适 ,明显 的 呼吸 困难 , 双 肺 出 现 











湿 嘿 音 , 约 10%% 一 20 兴 的 患者 可 有 哮 鸣 样 跨 鸣 。 一般 脱离 
接触 后 数 日 至 一 周 症状 消失 。 


亚 急性 型 : 发病 较为 隐匿 ,持续 病程 较 长 ( 数 周至 数 
月 ) ,但 临床 表现 较 轻 ,党 表现 为 咳嗽 和 呼吸 困难 逐渐 加 重 ， 
发 热 相 对 少见 ,可 伴 有 乏力 、 易 疲劳 ,体重 减轻 等 。 肺 部 可 
闻 及 细 湿 哆 音 。 

慢性 型 :病情 常 呈 隐 匿 进展 直到 肺 纤维 化 。 典 型 表现 
为 逐渐 加 重 的 呼吸 困难 ,上 庆 食 和 乏力 等 ,严重 者 静 息 时 有 呼 
吸 困 难 。 患 者 常 在 肺 功 能 恶化 时 才 引 起 注意 ,而 此 时 肺 部 
已 有 弥漫 性 肺 间 质 纤维 化 的 不 可 逆 改 变 , 两 肺 闻 及 弥漫 性 
细 湿 哪 音 , 伴 有 呼吸 衰竭 或 肺 源 性 心脏 病 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 胸部 X 线 ”急性 期 X 线 主要 表现 为 以 双 侧 中 、 
下 肺 野 为 主 的 弥漫 性 边界 不 清 的 结 节 影 , 斑 片 状 磨 玻璃 影 
或 伴 实 变 。 亚 急性 期 病灶 边界 逐渐 清晰 ,可 见 线条 状 浸润 
影 和 小 结 节 形 成 的 网 状 结 节 影 。 慢 性 HP 病变 主要 分 布 在 
上 中 肺 野 , 下 肺病 变相 对 较 轻 。 表 现 为 上 中 肺 野 为 主 广泛 














分 布 的 网 织 结 节 状 和 粗 线 条 影 . 肺 体积 缩小 , 肺 大 郊 , 常 有 
多 发 性 小 训 性 透明 区 , 呈 蜂 帘 肺 。 
(二 ) 胸部 CT 急性 期 表现 为 两 肺 弥漫 的 磨 玻璃 密度 








影 或 广泛 的 肺 实 变 影 , 主要 分 布 在 中 下 肺 。 亚 急性 期 主要 
表现 为 两 肺 散在 的 边缘 模糊 的 小 结 (直径 2 一 4mmy) 或 






慢性 期 表现 为 两 
部 磨 玻璃 


网 状 结 节 影 ,以 及 斑 片 状 毛 玻璃 
肺 内 不 规则 的 线 样 、 网 状 或 蜂窝 状 阴影 ,可 伴 
(三 ) 肺 功能 检查 ”急性 期 肺 功 能 检查 表现 为 限制 性 
通气 功能 障碍 ,FVC 和 TLC 减低 。FEVi 增 高 , 肺 弥散 功 
能 和 动脉 血 氧 分 压 下 降 。 广 泛 肺 纤维 化 的 慢性 阶段 表现 为 
以 限制 为 主 的 混合 性 肺 功能 损害 。 
(四 ) 血清 学 检查 ”急性 期 外 周 血 白细胞 增多 , ESR 
和 CRP 明显 升 高 ;lgE 和 血 嗜 酸 性 粒 细胞 一 般 正 常 。 绝 大 
部 分 患者 血清 特异 性 沉淀 抗体 增高 ,但 只 能 说 明 有 过 敏 原 
接触 史 ,而 无 诊断 特异 性 ,抗体 阴性 也 不 能 排除 HP 诊断 。 
(五 ) 支气管 肺泡 灌 洗 (BALF) 急性 HP 是 厦 
中 工 淋巴 细胞 数 呈 现 2~4 信 的 增加 ,比例 可 高 
80%, 尤 其 以 CD8- 细胞 增加 明显 , 导致 CD 7CD8 
二 1 或 正常 。 随 着 病程 的 迁延 ,CD8” 细胞 数量 逐渐 下 降 ， 
CD4” /CD8” 比例 倒置 会 被 纠正 ,甚至 明显 升 高 。 
(六 ) 肺 活 检 ” 开 胸 肺 活 检 对 于 HP 的 诊断 而 言 
不 是 必需 的 。 急 性 HP 一 般 不 需要 进行 肺 活 检 。BP 的 组 
织 病理 学 表现 多 种 多 样 , 即 使 取得 足 量 的 病理 标本 时 ,也 应 
该 是 排除 其 他 病变 后 结合 临床 才 考 虑 HP 可 能 。 


【诊断 】 

HP 的 诊断 标准 至 今 没 有 统一 。 已 经 公布 的 多 种 标准 
中 ,临床 应 用 最 广泛 的 为 Richerson 标准 。 常 用 的 诊断 标 
准 见 表 17-10-10。 

































表 17-10-10 临床 常用 的 HP 诊断 标准 


一 一 


主要 标准 


次 要 标准 





Richerson 


3. 有 了 明确 的 过 敏 原 和 环境 接触 史 


1 
2. 胸部 义 线 表现 符合 
4. 血清 中 碍 到 已 知 抗原 的 抗体 


Terho 3 


或 加 重 
. 胸部 影像 学 表现 符合 HP 





人 


. 病史 ,症状 ,体格 检查 和 肺 功 能 符合 肺 问 质 病 变 表 现 


有 环境 暴露 和 抗原 接触 史 或 血清 中 有 特异 性 抗体 存在 
2. 症状 符合 HP 表现 且 在 抗原 暴露 数 小 时 后 HP 症状 再 次 出 现 


双 侧 肺 底 

“ 肺 部 弥散 功能 下 降 

- 血气 分 析 提 示 低 氧 血 症 

- 肺 功能 检查 提示 限制 性 通气 功 
能 障 得 

. 组 织 病 

. 吸入 抗原 





No 


on 


学 符合 HP 表现 
数 发 试验 阳性 






oy 





诊断 震 满 足 全 部 主要 标准 和 至 少 4 项 次 要 标准 



























第 十 章 弥漫 性 肺 疾病 
主要 标准 次 要 标准 

Schuyler 二 隆 合 HP 的 表现 1. 肺 底 捡 发 音 

2. 特异 性 抗原 暴露 (客观 接触 史 或 血清 沉 演 抗体 阳性 ) 2.DLco 降 低 

3, 符合 HP 的 胸 片 或 HRCT 改变 3. 低 氧 血 症 ( 静 息 或 运动 时 ) 

4. BALF 淋巴 细胞 增加 

5. 符合 HP 的 组 织 病理 学 改变 

6. 数 阳 性 反应 

主要 标准 和 2 个 次 要 标准 

【治疗 】 病因 与 发 病 机 制 】 


最 根本 的 治疗 措施 是 完 
性 发 作 常 呈 自 限 性 ,在 脱 


全 避免 接触 抗原 。 轻 度 急 
离 接触 抗原 后 可 自行 缓解 , 不 
需 特 殊 治疗 。 对 于 急性 重症 和 大 部 分 亚 急性 期 的 患者 
应 使 用 糖 皮 质 激素 。 急 性 重症 患者 ,应 卧床 休息 和 氧 
疗 ,给 予 泼 尼 松 30 一 60mg/d,1~2 周 .直到 临床 表现 、 影 
像 学 和 肺 功能 明显 改善 后 减 重 ,疗程 4 一 6 周 。 对 于 亚 
急性 患者 ,使 用 泌 尼 松 30 一 60mg/d,2 周 后 逐步 减 量 . 
疗程 3 一 6 个 月 。 对 于 慢性 患者 , 远 期 疗效 尚 不 能 确定 ， 
可 通过 试用 泌 尼 松 来 判断 能 否 获 得 最 大 限度 的 道 转 ,一 
般 使 用 6 个 月 后 根据 临床 .影像 学 和 肺 功能 变化 来 评价 
治疗 反应 。 
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第 八 节 “ 特 发 性 慢性 哮 酸 性 
粒 细 胞 性 肺炎 








陈 小 东 





特 发 性 慢性 嗜 酸 性 粒 细胞 性 肺炎 Cidiopathic chronic 
eosinophilic pneumonia, ICEP) 属 于 一 种 病因 不 明 的 变 态 
反应 性 综合 征 , 由 Carrington 在 1969 年 首次 描述 ,以往 
称 为 慢性 嘲 酸 性 粒 细胞 性 肺炎 ,是 肺 嗜 酸 性 粒 细 胞 
症 (pulmonary infiltration with eosinophilia, PIE) 的 一 种 
类 型 。 

PIE 是 一 组 临床 并 不 少见 的 
肺 ; 夜 或 组 织 中 路 酸 
伴 或 不 伴 血 中 EOS 昌 
纯 型 (Loeffler 综合 征 ) 、: 
炎 . 继 发 性 (药物 .; :下 由 
细胞 性 肺炎 和 弥漫 性 腑 疾 
细胞 性 肺炎 


浸润 












病 ,其 临 让 共 . 竺 避 

















病因 尚 不 清楚 ,目前 倾向 认为 是 自 身 免 疫 性 疾病 , ]] 、 
下 型 变态 反应 均 有 参与 。 诸 多 研究 表明 ,EOS 及 相关 
细胞 因子 和 炎 性 介质 共同 参与 肺 结 吉 构 和 组 织 的 损伤 。 在 正 
常情 况 下 , 嗜 酸性 粒 细胞 主要 聚集 在 组 织 之 中 ,特别 是 在 与 
环境 之 间 存 在 上 皮 界 面 的 组 织 之 中 ,包括 呼吸 、 骨 肠 和 下 和 4 
殖 泌 尿道 。 既 往 认 为 不 明 的 刺激 或 创伤 后 ,Th? 细胞 在 胸 
腺 活化 调节 因子 (TARC) 和 调节 活化 正常 工 细胞 表达 与 分 
泌 的 趋 化 因子 (RANTES) 的 趋 化 作用 下 , 定 启 迁移 到 肺 组 
织 并 活化 ,缓慢 释放 嗜 酸 性 粒 细胞 活化 趋 化 因子 (eotaxiny 
〈 如 :IL-5\IL-6、I10) ,导致 肺 内 嗜 酸性 粒 细胞 的 大 量 聚 
集 , 因 此 过 去 一 直 认 为 IL-5 在 嗜 酸 性 粒 细胞 的 聚集 过 程 中 
发 挥 着 关键 的 作用 。 然 而 新 近 研 究 表明 特 发 性 急性 嗜 酸性 
粒 细 胞 性 肺炎 (IAEP) 可 能 与 此 相关 ,而 ICEP 的 嗜 酸性 粒 
细胞 至 集 过 程 主要 与 半 乳 凝集 素 -9(Gal-9) 相 关 , 在 BALF 
中 IAEP 可 见 eotaxin 和 Gal9 均 明 显 升 高 ,而 ICEP 仅 有 
Gal-9 明显 异常 。 此 外 ,研究 表明 ,Thl 细胞 也 参与 疾病 的 
发 生 , 骨 桥 蛋白 水 平 在 特 发 性 急 慢 性 嗜 酸性 粒 细胞 性 肺炎 
BALF 中 明显 升 高 ,在 药物 诱发 和 结 节 病 相关 的 PIE 中 无 
明显 变化 ,而 骨 桥 蛋 白 是 参与 Thl 相关 免疫 反应 的 关键 
因子 。 

除 此 之 外 ,肺泡 巨星 细胞 .淋巴 细胞 .中 性 粒 细 包 和 肺 
部 结构 细胞 均 参 与 发 病 。 哮 酸性 粒 细胞 释放 性 的 脂 质 
介 夺 14 和 血小板 活化 因子 ,这 些 物质 能 收缩 气 
肌 、 促 进 黏 异 分 沁 ,改变 血 管 的 通 透 性 以 及 引起 嗜 栈 
胞 和 中 性 粒 细胞 浸润 .肺泡 下 型 细胞 增生 。 所 有 这 些 共 
与 了 肺 组 织 的 损伤 过 程 。 

此 外 ,有 证 据 表 明 ICEP 因 反 复 吸 入 抗原 .导致 机 体 产 : 
生 抗菌 素 活 性 上 肽 、 主要 为 防御 素 HAD(a pha-defensin) .而 
此 后 吸 和 人 的 抗原 与 防御 素 相互 作用 可 能 产 牛 一 系 列 反 应 导 
敏 以 EOS 为 主 的 炎 性 细胞 浸润 和 肺 组 织 损伤 。 


几 
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乡 \ 


为 肺 间 质 、 肺 泡 腔 和 细 支 气管 内 以 咽 酸 
间 为 主 ,此 外 还 有 巨 哄 细 胞 .淋巴 细胞 、 效 细胞 
织 细胞 的 浸润 。 肺 泡 中 可 网 细胞 内 含有 嗜 酸性 呆 











L789 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


镁 和 尖 楼 结晶 的 多 核 巨 细胞 , 肺 组 织 毛 细 血 管内 皮 局 灶 性 
水 肿 和 肺泡 下 型 上 皮 细胞 增生 , 嗜 酸性 粒 细胞 微 肤 种 形成 。 
此 外 ,肺泡 内 可 出 现 信 型 胶原 纤维 ,基底 膜 破裂 和 肺泡 腔 内 
纤维 化 。 

患者 外 周 血 和 支气管 肺泡 灌 洗 液 (BALF) 的 哮 酸 性 粒 
细胞 及 IL-5 水 平 显著 增高 。BALF 中 的 嗜 酸性 粒 细胞 在 
正常 人 二 2 只 ,而 患者 嗜 酸性 粒 细胞 计数 明显 增高 ,之 40 距 
则 支持 ICEP 的 诊断 。 





【临床 表现 】 

发 病 年 龄 从 11 一 80 岁 不 等 ,但 以 30~40 岁 女 性 多 见 。 
近 半 数 患者 有 过 敏 史 , 如 过 敏 性 失 炎 、 哮 喘 , 药 物 过 敏 等 。 
临床 表现 类 似 哮 喘 , 但 起 病 较 缓 ,常见 症状 有 干咳 ,低热 . 盗 























汗 .网 痛 ,呼吸 困难 体重 减轻 ,乏力 等 ,咯血 少见 ,症状 可 能 
持续 数 月 或 数 年 。 后 期 常 有 进行 性 气急 ,与 哗 虹 发 作 有 关 。 


少数 病例 可 发 生 严重 的 急性 呼吸 衰 竟 。 半 数 以 上 患者 体检 
可 以 发 现 喘 鸣 .并 可 上 到 细 混 哆 音 。 

: 现 常 有 诊断 价值 。 肺 组 织 浸润 影 具 有 
如 下 特点 :病变 无 游 走 性 , 与 解剖 分 区 无 关 , 即 与 肺叶 或 段 
无 关 的 渗 出 阴影 ,边界 不 清 。 主 要 分 布 在 两 肺 外 侧 和 上 中 
肺 野 , 可 出 现 特征 性 的 * 肺 水 肿 反 转 征 ”, 即 在 正常 的 肺 门 区 
外 出 现 广 泛 的 实 变 影 。HRCT 表现 为 实 变 影 \ 府 玻璃 影 和 


胸膜 下 条 状 或 带 状 影 。 















表 17-10-11 


肺 功能 检查 常 呈 限 制 性 通气 功能 障碍 伴 弥散 障碍 和 轻 
度 低 氧 血 症 , 随 着 病情 的 进展 其 或 早期 即 可 出 现 阻 塞 性 通 
气功 能 障碍 。 

外 周 血 嗜 酸 性 粒 细胞 多 增高 ,分 类 达 10% ~~40%， 
BALF 中 嗜 酸性 粒 细胞 比例 可 高 达 30% 一 50%。 血 沉 显著 
增 快 。 约 有 1/3 的 病例 血清 总 IgE 升 高 。 近 年 来 发 现 ,类 
风湿 因子 (RF) 与 病情 活动 有 关 s 早 于 外 周 血 嗜 酸 性 粒 
细胞 增高 而 出 现 异常 ,其 机 制 尚 不 清楚 。 在 病情 严重 患者 
中 ,外 周 血 可 溶性 CD26 水 平 明显 降低 ,或 可 成 为 病情 监测 
的 新 的 标志 4 




















【诊断 与 鉴别 诊断 】 

ICEP 诊断 一 般 不 难 , 具 有 以 下 4 项 可 确诊 :发 热 \ 咏 
菩 及 呼吸 困难 ,病程 可 达 数 月 或 数 年 ;四 胸部 入 线 表现 非 
游 走 性 ` 非 肺 段 性 .周围 性 肺 浸润 影 , 主要 分 布 在 两 肺 外 侧 
和 上 中 肺 野 , 特 别 是 呈现 *“ 肺 水 肿 反 转 征 ”;@@ 血 \ 痰 和 (或 ? 
BALF 嗜 酸性 粒 细胞 增高 ;@ 肺 活检 有 以 嗜 酸性 粒 细胞 ,下 
哈 细 胞 为 主 的 肺泡 炎 、 肺 间 质 纤维 化 和 嗜 酸 J 胞 脓肿 
等 改变 。 一 般 认为 ,具备 前 三 项 临床 可 疑 诊 ICEP, 可 尝试 
予以 糖 皮质 激素 治疗 





















细胞 性 肺炎 CAEP) ,Loeffler 
综合 征 .药物 引起 的 嗜 酸性 粒 细胞 综合 征 、 变 应 性 支气管 肺 
曲 索 病 (ABPA) 等 相 鉴 别 ( 表 17-10-11)。 








ICEP 的 鉴别 诊断 


人 






































ICEP Loeffler 综合 和 ABPA AEP 
起 病 缓慢 急性 急性 , 亚 急性 或 慢性 各 之 
症状 轻 中 度 呼 吸 困 难 、 低 热 胸痛 、 轻微 反复 哮喘 发 作 发 热 . 咳 嗽 胸痛; 发绀 双 
咳嗽 ,一 些 并 存 只 路 ;体征 固 仙 于 下 县 性 虽 坟 
定 部 位 . 双 侧 或 单 侧 eh 
外 周 暗 酸 性 粒 细 胞 嗜 酸 性 粒 细胞 嗜 酸性 粒 细 胞 白细胞 增多 
从 >>10% 增高 增高 
网 片 双 侧 、 非 是 段 性 .外 周 阴 影 , 一 过 性 或 游 走 性 ”短暂 反复 肺 浸 润 影 支 弥散 1 
“ 邮 水 肿 反 针 征 ” 气管 扩张 的 浸润 
BAL 哮 酸 性 粒 细胞 明显 增高 中 等 增高 十 二 
>40% >10% 
肺 活 检 肺 实 质 中 嗜 酸性 粒 细胞 浸润 肺 间 质 、 肺 泡 和 终 “支气管 及 其 周围 组 织 弥散 性 肺泡 损伤 .水 种 和 
未 细 支 气管 哮 酸 ”慢性 炎症 ,支气管 扩 。 里 酸性 粒 细胞 浸润 
性 粒 浸润 张 ,肉芽 肿 形成 
治疗 激素 驱 纲 出 药 注 





激素 、 平 员 药 激素 










证 :1CEP; 竺 发 性 悍 


〖 治 疗 与 预后 】 
全 身 应 用 食 虚 质 激 示 为 JCEP 的 首选 济 疗 。 蕊 后 根据 


和 独 情 轻 徽 患 者 不 用药 物 可 





证 六 记 有 一 种 簿 况 : 约 纯 拓 





滩 性 粒 细胞 性 肺炎 ;BALF: 坑 泡 灌 洗 液 
; 约 20% 一 40% 的 患者 全 身 应 用 激素 后 攻 
是 不 复发 ; 约 50 兴 以 上 的 愚者 出 现 复发 。 疗程 一般 机 要 6 
个 月 .复发 患 着 及 合并 哮 嘴 患者 用 药 时 间 更 长 。11 服 泼 尼 
松 起 始 剂 量 0.51mg7kg。d 许 状 好 转 、 玫 内 病 灯 吸收 

















考虑 减 量 , 此 过 程 一 般 为 2~3 周 ,然后 2. 5 一 15mg 口服 维 


持 , 但 减 量 ` 维 持 治 疗 # ne 程 应 视 个 体 情况 而 定 。 近 年 
有 报道 用 吸入 型 糖 皮质 激素 (ICS) 起 始 和 维持 治疗 ,但 疗效 


往往 不 确切 ， eee Gal-9 抗体 在 基础 研究 中 已 显现 
良好 的 作用 ,但 尚未 临床 证 实 , 将 来 或 可 成 为 ICEP 新 的 治 
疗 手段 。 

本 病 预 后 良好 , 侦 可 发 展 为 肺 纤维 化 和 滨 窒 肺 。 
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第 九 节 ”药物 性 肺病 与 
放射 性 肺炎 


邵 长 周 “ 何 礼 贤 


一 、 药 物性 肺病 


a ri bed 
ed 可 逆 性 的 ,有 的 为 永久 性 损害 ,严重 者 可 危 
: 命 。 药 物 不 良 反应 的 发 病 率 大 约 10% 一 20% 有 
ee 良 反应 约 占 5%~8%。 





【发 病 机 制 】 

不 病 主 要 有 4 种 发 病 机 制 :DD 氧化 剂 所 致 肺 损伤 ,如 长 
期 服用 哮 哺 妥 因 导致 肺 部 损伤 ;四 细胞 毒性 药物 对 肺泡 毛 
细 血 管内 皮 细 胞 的 吉 接 细胞 毒性 作用 ,氧化 剂 损害 加 重 此 
类 损伤 ;细胞 内 磷脂 沉积 ,如 胺 而 病 ( 乙 胺 碘 叶 酮 ) 应 用 后 
的 克 脂 在 细胞 内 的 沉积 ;免疫 介 导 导 歼 的 及 损伤 ,如 药物 
应 用 后 诱发 系统 性 红斑 狼疮 。 





【分 类 】 
根据 临床 ,病理 和 X 线 表现 ,常见 药物 性 肺病 (drug in- 
duced pulmonary disease) 分 类 如 下 : 
(一 ) 肺 间 质 病 变 “ 见 本 章 第 一 节 "概述 "和 第 四 节 " 非 
2 ] 质 性 肺炎 ”， 


能 引起 肺 间 质 病变 的 药物 众多 .如 青 
氧 须 沙 星 ( 扼 峻 酸 )、 呐 喃 妥 因 、 跑 

杨 酸 钠 、 干 扰 素 、 申 氨 蝶 叭 三 拨 唑 
核 目 、 饭 尿 喀 喧 、 末 达 帕 胺 等 可 引起 过 敏 性 肺炎 " 抗 肿 靖 药 


thee eee 
















(二 ) 药 源 性 红斑 狼疮 样 改变 “多 种 药物 可 引起 红 庆 


第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾病 
达 嗪 、 普 鲁 卡 因 胶 ( 普 重卡 因 酸 腕 ). 异 燃 
脐 \ 乙 内 栈 逐 类 和 青 每 腕 5 种 药物 可 以 引起 抗 核 抗体 效 价 
本 ee 
pie et ol 
移 菌 素 类 药 





狼疮 样 病变 , 脏 茶 


























也 易 导 致 药 源 性 红斑 狼疮 样 改变 。 其 他 可 引起 
改变 的 药物 有 胺 碘 丽 ( 乙 胺 碘 哮 病 )、 卡 马 西 平 . 甲 基 多 巴 、 
口服 避孕 药 ` 洋 地 黄 、 金 制剂 . 保 泰 松 、 灰 黄 霉 索 、 呐 哨 妥 央 
和 唉 嗪 类 等 。 
(三 ) 肺 水 及 表现 为 突然 气急 ,咳嗽 .发 绀 ` 低 血压 、 
心动 过 速 、 低 氧 血 证 等 症状 ， To 
润 阴影 。 导 致 此 类 
因 ) .美沙 珊 、 ,他 和- 荡 ( 利 
眼 宁 ) . 右 丙 氧 芬 . 乙 E 
利尿 药 如 氧气 唉 唆 、 
























有 潍 B 晴 上 腺 
长 力 有 下 
















接 影响 ;Hs: 受 体 后 抗 药 可 阻 断 工 胞 千 HH: 受 体 
诱导 的 抑制 内 子 产生 ,三 者 均 可 诱发 或 加 重 叶 中 。 
张 素 转化 酶 抑制 剂 (ACED 等 能 引起 干咳 。 
(五 ) 肺 部 血管 病变 ”药物 引起 及 血管 病 3 
塞 .肺动脉 高 和 肺 出 血 。 某 些 f 
酰胺 、 甲 鳞 屿 1 可 使 重 和 白质 中 区 
血 酶 亚 减少 而 形成 血栓 ;口服 避孕 药 可 致 肺 血 
总 但 I rete 性 增 六 促进 出 秩 消 成 肾上腺 

















a 次 
丙 哄 ,全 妥 英 、 门 冬 酰 胺 酶 等 亦 可 引 志 
肝 烷 , 构 构 酸 钠 及 双 香 声 
等 可 引起 血 ; 党 而 导致 师 出 血 
变态 反应 机 制 引起 血小板 减少 数 肺 出 血 ， 
(六 ) 其 他 药物 性 胸膜 反应 党 












; 企 尼 了 丁 可 通过 





- 般 由 等 










量 以 下 , 常 在 1 一 2 周 后 逐渐 吸收 ,常见 药物 为 能 引起 
红斑 狼 冶 桂 4 多 种 药物 :药物 可 作为 异物 短 激 引起 师 





部 组 织 反应 , 亦 可 作为 有 机 物 抗原 引起 机 体 过 第 反应。 如 
油 A We 滚 状 右 找 吸入 肺 部 可 引起 
影 应 用 余 油 可 引起 肺 部 入 村 昌 让 











【诊断 】 


本 病 临 床 表现 多 样 , 诊 


车 国难 ,主要 从 甩 功 蓄 检查 01 


而 二 [站 yy 
rr 
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扫描 和 有 关 血 生化 指标 三 个 方面 来 考虑 。 最 重要 的 是 可 靠 
详细 的 用 药 史 和 对 药物 性 肺病 的 高 度 警惕 ,结合 临床 经 过 ， 
排除 感染 、 肺 部 肿瘤 复发 或 肺 转移 以 及 放射 损伤 等 因素 , 才 

































能 确立 正确 的 诊断 。 可 疑 病例 及 时 停 药 后 症状 消失 有 助 于 


诊断 。 


【防治 】 

预防 主要 是 提高 对 药物 两 重 性 的 认识 ,熟悉 药物 药理 
作用 ,严格 掌握 药物 适应 证 ,剂量 和 疗程 ,做 到 合理 用 药 。 
早期 发 现 .及 时 诊断 ,立即 停 药 是 治疗 的 关键 ,同时 停 
用 能 加 重 肺 损伤 的 治疗 措施 如 X 线 、 高 浓度 氧气 吸入 等 ， 
再 用 适当 保护 性 药物 治疗 。 糖 皮质 激素 是 目前 治疗 药物 性 
肺 损伤 常用 而 有 效 的 药物 ,尤其 适用 于 联合 放疗 患者 。 























放射 性 肺炎 (radiation pneumopathy) 指 肺 组 织 受 放射 
线 照 射 后 出 现 的 一 系列 病理 变化 ,照射 初期 以 渗 出 性 炎症 
为 主 ,6~12 周 后 出 现 间 质 性 肺炎 ,后 逐渐 发 展 为 慢性 炎 
症 ,部 分 患者 最 终 形成 肺 纤维 化 乃至 肺 实 变 。 发 生 率 国内 
外 报道 不 一 ,在 8. 25 闪 一 58%% 左 右 。 





【相关 因素 】 

发 生 与 照射 野 .放射 剂量 .计量 率 、 分 割 方 
治疗 前 原 发 病 ,使 用 化 疗 药物 等 有 关 。 其 发 生 率 与 
积 及 总 照射 剂量 成 正比 。 肺 照射 体积 是 放射 性 肺炎 发 生 的 
决定 性 因素 。 总 剂量 相同 时 ,分 割 次 数 越 少 ,总 疗程 越 短 ,发 
病 率 越 高 。 肺 底部 .上 肺 及 肺 门 或 近 纵 隔 的 肺 组 织 较 肺 尖 
部 .下 肺 及 周边 肺 组 织 更 敏感 。 肺 部 原 有 慢性 疾病 或 其 他 疾 
病 、 基 础 肺 功能 异常 女性、 年 龄 大 .儿童 及 吸烟 者 更 易 导致 
肺 部 损伤 。 基 些 化 疗 药 与 放疗 同步 使 用 能 扩大 肺 组 织 的 放 
射 性 损伤 。 再 次 放疗 发 生 放射 性 肺炎 的 危险 性 显著 增加 。 





【发 病 机 制 】 
本 病 是 由 多 种 因素 共同 存在 .相互 影响 ,综合 作用 的 结 
果 。 巨 只 细 胞 .肥大 细胞 ,成 纤维 细胞 .自由 基 、 一 氧化 氨 体 
系 和 血管 紧张 素 下 等 均 参与 了 其 形成 过 程 , 肺 基质 成 分 的 
变化 亦 是 发 病 过 程 中 重要 因素 之 一 。 
放射 线 损伤 肺脏 最 重要 的 靶 细 胞 是 血管 内 皮 细胞 和 肺 
泡 本 型 上 皮 细胞 。 开 型 肺泡 上 皮 细 胞 受 损 时 ,分 泌 功 能 琢 
: ,使 成 纤维 细胞 异常 皮 细 胞 可 以 发 生 空 泡 








增生 。 血管 
化 ,细胞 修 裂 . 脱 洲 ,合成 的 血管 紧张 索 转 换 酶 (ACE) 和 血 
革 原 激活 因子 (PLA) 降 低 ,造成 肺 间 质 水 用 和 炎 性 细胞 
泛 润 而 导 敏 放射 性 肺炎 .照射 野 局 部 组 织 内 的 肺泡 细胞 、 
成 纤维 细胞 ,肺泡 巨星 细胞 和 血管 内 皮 细 胞 等 合成 和 分 泌 
的 细胞 因子 亦 介 导 放 射 性 肺炎 发 生 过 程 中 肺 实质 细胞 和 循 
环 爹 流 细胞 之 间 的 相互 作用 .刺激 成 纤维 细胞 增生 ,促进 胺 
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原 基因 启动 ,导致 肺 纤 维 化 的 形成 。 


【病理 变化 了 

放射 性 肺炎 的 病理 改变 是 一 个 动态 发 展 过 程 , 随 着 昭 
射 时 间 延 长 .照射 量 加 大 、 面 积 加 大 而 加 重 。 肺 泡 是 主要 损 
伤 部 位 ,基本 病变 为 肺 充 血 \ 水 肿 、 肺 间 质 增 厚 及 肺泡 胜 鞭 
陷 变 小 。 放 射 后 1 个 月 内 ,可 见 肺泡 工 型 . 工 型 上 皮 细胞 脱 
落 到 肺泡 腔 , 肺 毛细 血管 内 皮 细 胞 吞噬 小 泡 增 多 , 间 际 增 
宽 ,血浆 蛋白 旦 伪 足 状 向 肺泡 腔 内 及 肺泡 壁 渗 出 。 照 射 后 
2 一 3 个 月 内 逐渐 出 现 肺泡 腔 变 小 ,肺泡 壁 中 度 增 厚 , 壁 内 
成 纤维 细胞 和 毛细 血管 数目 增多 , 了 型 肺泡 上 皮 细 胞 数 日 
增多 , 浆 细 胞 聚集 ,肥大 细胞 增多 。 放 射 后 3 一 6 个 月 ,肺泡 
壁 增 厚 ,肺泡 膝 明 显 变 小 ,纤维 细胞 及 成 纤维 细胞 较 多 。 放 
射 后 6 个 月 以 后 ,局 部 肺泡 壁 可 完全 被 胶原 组 织 代 共 ,肺泡 
腔 极度 萎缩 甚至 消失 ,细胞 数目 减少 。 


【临床 表现 】 

典型 的 放射 性 肺炎 多 发 生 于 放疗 开始 后 1 一 3 个 月 。 
急性 者 可 有 低热 ,刺激 性 咳嗽 、 咳 少量 白色 夭 液 样 痰 ,胸痛 、 
气短 等 非特 异性 症状 。 严 重 者 有 高 热 、 胸 问 、 呼 吸 困难 、 剧 
烈 咳嗽 ,咯血 ,可 并 发 急性 呼吸 窖 迫 综合 征 或 急性 心 功能 不 
全 。 部 分 患者 出 现 胸腔 积 液 或 自发 性 气胸 。 放 射 性 肺 纤维 
化 一 般 由 急性 放射 性 肺炎 发 展 而 来 ,于 放疗 后 2 个 月 开始 
形成 ,6 个 月 时 最 显著 。 可 逐渐 发 展 为 重症 肺 纤维 化 并 发 
肺动脉 高 压 及 肺 源 性 心脏 病 。 肺 功能 主要 呈现 限制 性 通气 
功能 障碍 。 






































【影像 学 表现 】 

主要 包括 肺 部 毛 玻璃 改变 , 班 片 状 高 密度 影 \ 大 片 实 变 
影 及 纤维 条 索 影 。 早 期 放射 野 内 出 现 均匀 的 密度 轻 度 增加 
的 阴影 ,内 可 见 肺 纹理 ,境界 不 清 。 急 性 期 肺 放射 野 内 呈现 
9 匀 片 状 密度 模糊 影 ,多 发 .边界 不 清 的 小 斑 片 状 胃 影 。 稍 
晚期 出 现 照射 野 内 路 肺叶 、 段 分 布 的 条 形 或 三 角形 致密 影 ， 
边缘 整齐 ,内 可 见 支气管 充气 征 。 发 生 肺 纤维 化 时 , 肺 放射 
野 内 出 现 较 纤细 的 网 状 或 细 索 条 阴影 ,1 个 月 后 逐渐 增多 ， 
密度 增高 ,病变 范围 扩大 ,可 融合 成 致密 的 块 状 影 ,边缘 可 
见 许 多 绒毛 状 尖 刺 伸 出 ,主要 分 布 于 肺 门 或 纵隔 两 侧 及 其 
他 照射 野 。 











【诊断 】 

有 胸部 接受 放射 治疗 的 病史 ,干咳 ,进行 性 气急 , 肺 蕊 
能 愉 查 呈现 限制 性 通气 功能 障碍 , 胸 片 或 CT 检查 在 
野 内 出 现 肺 组 织 炎 性 改变 和 纤维 化 的 影像 学 征象 。 放 
与 时 部 肿 瘙 复发 和 肺 转移 性 肿瘤 、 肺 结核 ,肺炎 等 鉴别 。 


【防治 


放射 性 肺炎 预防 应 掌握 适当 的 放射 量 .照射 野 及 放疗 














的 正确 时 间 。 严 格 预防 感冒 ,戒除 吸烟 :尽量 避免 放 化疗 同 
时 应 用 。 

以 综合 治疗 为 主 , 在 使 用 激素 的 基础 上 , 辅 以 抗 感染 、 
止咳 , 祛 痰 , 平 喘 等 对 症 治疗 。 仅 有 影像 学 表现 无 临床 症状 
者 可 不 予 处 理 。 自 由 基 清 除 剂 如 还 原型 谷 胱 甘 肽 (GSH)、 
俩 制剂 注射 用 氮 磷 汀 ( 阿 米 福 汀 ) 等 和 细胞 因子 抑制 剂 如 
所 伐 他 汀 、 角 质 细胞 生长 因子 (KGF) ,ACEI 等 对 放射 性 肺 
炎 的 产生 有 一 定 的 防护 作用 。 
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细 支 气管 是 内 径 志 2mm 管 辟 不 含有 软骨 的 气 道 , 它 
包括 仅 有 导 气 作用 的 膜 性 支气管 和 终 未 细 支 气管 以 及 夏 
包含 肺泡 的 呼吸 性 细 支 气管 。 旨 细 支 气管 炎 pre 
是 以 细 支 气管 及 其 周围 的 炎症 细胞 浸润 和 (或 ) 伴 有 基质 
厚 为 病理 特征 的 一 组 疾病 。 临 床上 许多 不 同 的 原因 或 疾病 
都 可 以 引起 细 支 气管 的 炎症 和 纤维 化 ,导致 气 限 和 史 




















吸 困 难 ; 病 理学 表现 多 样 , 常 与 大 < 病 或 肺 人 
病变 重 炙 在 一 起 ,造成 诊断 上 的 困难 。 随 着 非特 
豚 基 .免疫 抑制 .移植 等 危险 人 群 的 增多 . 测 分 状 CT 的 应 





用 增加 , 细 支 气管 炎 的 诊断 率 逐 年 提高 。 
【定义 与 分 类 】 
细 支 气管 炎 是 一 种 影响 小 气 


病 , 各 种 原因 引起 细 支 气管 上皮 
钙 反 应 ,随后 的 修复 过 程 造成 肉芽 组 织 过 度 增 生 . 











道 为 主 的 肺 纤维 化 性 疾 
j 胞 损伤 导致 小 气 道 的 炎 
引起 小 气 
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道 狭窄 或 阻塞 ,邻近 小 气 道 的 肺泡 也 大 多 受 受累 . 影 
质 。 由 于 病因 和 累及 细 支 气管 的 范围 不 同 . 






向 及 实 
复 过 程 中 炎 








症 反 应 的 差异 ,临床 过 程 变 化 不 一 ,影像 学 和 病理 学 表现 也 


复杂 多 变 , 造 成 细 支 气管 炎 诊 断 用 难 。 

长 期 以 来 人 们 用 多 种 术语 来 描述 细 支 气管 病变 .迄今 
为 止 没有 一 个 公认 的 细 支 气管 疾病 的 分 类 .常见 的 4 
式 有 3 种 :@ 基 于 病因 的 临床 分 类 ， 包括 吸入 性 损伤 、 
药物 引起 和 不 明达 国 才 : 有 明确 病因 的 细 支 气管 炎 一 般 米 
说 起 病 迅速 ,如 病毒 感染 引起 的 细 支 气管 炎 在 儿童 
Re 炎 起 病 隐匿 . 常 表现 为 ! 
元 或 间 质 性 肺 疾病 。 
态 学 特点 分 为 增生 性 细 支 气管 炎 
和 缩 窗 性 绸 支气管 炎 ， 增生 细 支 气管 炎 以 隐 源 性 机 化 性 
肺炎 (COP) 最 具 特 征 ; 缩 窄 性 细 支 气管 炎 典 型 代表 是 闭塞 
性 细 支 气管 炎 。@ 放 射 学 分 类 基于 HRCT 的 表现 .区 分 为 
小 叶 中 心 结 节 、 磨 玻璃 样 阴 影 和 局 部 出 现 密度 减低 区 。 

细 支 气管 炎 在 临床 过 程 和 功能 特征 上 与 其 他 气 道 疾病 
很 难 鉴别 ,对 其 认识 得 益 于 HRCT 的 发 展 , 常 规 CT 只 能 看 
到 直径 之 2mm 的 气 道 ,正常 情况 下 CT 不 能 发 现 细 支 气 和 
构 , 只 有 在 病理 情况 下 细 支 气 管 管 腔 扩张 (内 径 守 2mm) , 管 
壁 增 厚 . 管 腔 嵌 塞 才 能 辨认 。 细 支气管 炎 HRCT 表现 分 为 
直接 征象 和 间接 征象 ,直接 征象 为 直径 2~4mm 的 小 叶 中 心 
软组织 密度 结 节 影 或 出 现 与 之 相连 的 分 支线 状 影 (branching 
linear opacities) , 呈 了 形 或 V 形 , 状 如 树 节 , 称 之 为 * 树 芽 征 " 
树 芽 征 由 累及 管 台 的 管 腔 内 渗 出 、 
黏液 坟 塞 细 支 气管 所 致 , 见 于 急性 细 支 气管 炎 、 误 吸 和 了 弥 
性 泛 细 支 气管 炎 。 如 果 细 支 气管 周围 的 肺泡 亦 充 江 
胞 的 浸润 ,就 会 在 CT 上 表现 出 边界 不 清楚 的 小 叶 中 心 ; 
节 (centrilobular nodules) ， ,周边 密度 度 较 小 叶 中 心 密度 低 . 这 
情况 在 呼吸 性 细 支 气 S Re 及 炎 中 多 见 、 和 
《air trapping) 是 阻塞 性 小 气 道 疾 病 的 间接 征象 .在 CT 上 的 
a 让 克 









































(tree-in-bud sign) 。 
























注 Cmosaic perfusion) , 后 


包 代 通 和 刀 管 








Di et 上 表现 头 
血液 灌注 正常 Epa 中 
CT Eh 











灌注 相当 En 因 示 当 
气相 HRCT。 

可 交换 志 和 类 目 前 二 村 通 过关 lie 
现 来 发 现 ,病因 的 和 分 类 的 鉴定 也 离 不 开 影 像 学 .通过 鉴 像 
学 结合 其 他 的 检查 .可 以 初步 把 细 支 气 个 初 半 
的 分 类 .可 参照 图 17-10-3 疾病 的 诊断 流程 理 湖 

Ryu 等 2003 年 结合 临床 ,影像 和 病理 把 所 有 细 Le 局 
疾病 归 为 3 类 ,具体 见 表 17 10 12. 本 节 对 居 引 


炎 进 行 简单 叙述 .其 他 缅 支 气 



















细 支 气 人 
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第 1 步 病史 和 体格 检 : 
(感染 、 吸 人 暴露 、 药 物 反应 、 二 和 向 
第 2 步 胸部 影像 和 肺 功能 
(是 否 有 气流 阻塞 和 弥散 障碍 ) 
3 步 HRCT 
主要 闫 各 站 内 半 f 
是 | 否 第 4 步 ， 主 要 是 
小 叶 中 心 结 节 
是 [JL _ 香 























第 5 步 马赛 克 样 灌注 


伪 当 性 细 支 气管 次 计 性 明代 纪 玫 和 和 类 RB/RB-ILD ” 亚 急 性 HP 呼吸 相 气 体 小 留 


全 性 泛 细 支 气管 炎 少时 的 情 涡 认 绊 社 支 所 全 类 
丛生 人 适 和 ge 肺泡 细胞 癌 2 
真菌 毛 不 动 综合 充血 性 心 功能 不 全 

少见 的 情 肺 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 
先天 公所 和 已 有关 

变态 反应 性 支气管 曲 等 病 

类 风湿 关节 炎 

| 胶原 血管 病 





第 6 步 考虑 肺 组 织 活检 
(外 科 肺 活检 是 推荐 的 ,但 某 些 疾病 支气管 肺泡 灌 洗 + 经 支气管 的 肺 活 检 是 足够 的 ) 


图 17-10-3” 细 支气管 疾病 的 诊断 流程 


表 17-10-12 ”临床 -病理 -影像 细 支 气管 炎 分 类 
分 类 疾 病 





原 发 性 细 支 气管 炎 时 芭 沙 出 四 支气管 炎 (respiratory bronchiolitis) 
气管 炎 (acute -bronchioliris 










失 病 (mineral dust airway disease) 

细 支 气管 变异 (primary bronchiolar variants) 

继 发 于 间 质 性 呼吸 性 细 支 气管 炎 相 关 间 质 性 肺 疾病 (respiratory bronchiolitis associated interstitial lung dis- 
变 的 细 支 和 





ease) 
后 性 间 质 性 
闭塞 性 细 支 / 
过 敏 性 肺炎 (hypersensitivity pneumonitis) 

其 他 问 质 性 i 4 生 症 、 结 节 病 、 特 发 性 肺 间 质 纤维 化 


市 炎 (desquamative interstitial pneumonia) 









炎 伴 机 化 性 肺炎 (bronchioliris obliterans organizing pneumonia, BOOP)》 

















继 发 于 大 7 
的 细 支 气管 病变 
唑 螨 
隆 寄 性 通气 功能 障碍 。 且 体 的 分 类 通过 病 央 和 病理 鉴别 。 
〖 原 发 性 与 答 必 | 站 分 类 通过 病 Fe 
发 性 细 支 气管 炎 】 这 里 前 原 发 ,并非 都 是 病因 不 清 .相反 ,感染 ,有害 气体 和 









Kyu 分 类 的 原 名 
限于 细 支 


甸 支 气管 炎 , 界 定 损害 在 解 剂 上 局。 物质 的 吸入 ,移植 以 后 的 细 支 气 4 邦 相对 清楚 。 
竹 : 同 时 累及 肺 问 质 和 大 闪 {一 ) 急性 细 支 气管 炎 ”临床 上 最 常用 于 描述 曼 儿 和 
路 ` 在 临床 上 上 Re 染 后 以 急性 喧 息 为 特征 的 病症 ,好 发 于 


-表现 . 肺 功能 明示 。 ”冬季 .呼吸道 融合 病毒 是 最 常见 病因 , 其 次 为 腺 病 杠 、 








3 


















病毒 , 副 流感 病毒 。 成 人 较 少见 ,可 由 呼吸 道 融合 病毒 . 误 
吸毒 性 气体 吸入 .结缔 组 织 疾病 、 肺 和 骨 丹 移植 引起 。 许 






多 慢性 的 感染 ,如 结核 . 非 结核 分 枝 杆菌 ,也 常常 表现 为 细 
支气管 炎 。 在 免疫 缺陷 患者 ,曲霉 感染 也 可 以 造成 细 支 气 
管 炎 。 

病理 学 显示 细 支 气管 充血 ,水 肿 、 黏 液 分 泌 增多 ,上 皮 
坏死 和 脱落 ， 周 国 呆 书 组 胞 江油 ， 儿童 常 表 现 呼吸 急促 、 心 
动 过 速 和 呼 气 延长 , 婴 幼儿 易 出 现 喘 鸣 和 曝 裂 音 ,并 可 伴 有 
喘 发 合 动 和 胸廓 收缩 。 肺 功能 显示 气 道 阻 塞 的 表现 。 胸 片 
的 典型 表现 是 肺 膨胀 过 度 , 有 时 可 以 见 到 小 结 节 影 \ 线 样 阴 
影 \ 斑 片 状 磨 玻璃 阴影 或 实 变 和 塌陷 ( 肺 不 张 ) 影 。HRCT 
显示 小 的 边界 不 清 的 小 叶 中 心 结 节 , 分 叉 状 阴影 .局 部 实 变 
或 磨 玻璃 影 。 儿 童 该 病 临床 病情 大 多 比较 严重 ,支持 治疗 
为 主 , 抗 病毒 药物 利 巴 韦 林 、 皮 质 激素 可 以 应 用 ,但 疗效 并 
不 十 分 肯定 。 成 人 呼吸 道 症 状 轻微 , 故 多 数 可 以 在 家 中 进 
行 支持 治疗 , 偶 有 症状 严重 的 患者 需要 住院 治疗 。 

(二 ) 呼吸 性 细 支 气管 炎 “是 吸烟 相关 的 小 气 道 疾 病 ， 














亦 称 之 吸烟 者 细 支 气管 炎 ,很 少 发 生 于 暴露 于 其 他 粉尘 者 
最 早 由 Niewoehner 公 从 在 年 轻 吸烟 者 尸检 中 偶然 发 现 。 病 
理 特征 是 大 量 含有 色素 的 巨 噬 细 胞 沉积 在 呼吸 性 细 支 气管 


及 其 附近 肺泡 ,并 伴 有 细 支 气管 周围 肺泡 间隔 炎症 性 增 厚 。 
通常 无 临床 证 状 , 胸 片 未 见 明显 的 肺 浸润 或 者 气 道 异常 表 
现 , HRCT 表现 为 与 呼吸 性 细 支 气管 炎 相关 的 小 叶 中 心性 





妈 





结 节 影 。 当 吸烟 者 HRCT 出 现 肺 实质 的 小 结 节 影 时 应 怀 
疑 到 呼吸 性 细 支 气管 炎 。 多 数 患者 除了 吸烟 相关 的 咳 喇 





外 ,一 般 无 其 他 临床 症状 。 变 累 及 肺泡 并 伴 有 间 质 炎 
症 时 , 则 会 出 现 肺 实质 受 损 的 症状 ,此 时 病变 已 经 演变 为 呼 
吸 性 细 支 气管 炎 相 关 问 质 性 肺炎 (RBILD)。 临 床上 洛 要 
与 该 病 鉴别 的 是 RB-ILD 和 脱 导 性 间 质 性 肺炎 (DIP)。RB 
ILD 有 明显 的 临床 症状 和 呼吸 功能 异常 ,炎症 和 纤维 化 较 
呼吸 性 细 支 气管 炎 更 明显 ,其 纤维 化 从 细 支 气管 周围 一 直 
延伸 到 肺泡 间隔 。DIP 以 弥漫 性 肺泡 间隔 增 厚 、 卫 型 上 皮 











细胞 增生 和 肺泡 内 巨 噬 细胞 积 谷 为 病理 特点 ,其 累及 肺 间 
质 范围 广泛 。DIP 弥漫 性 ,均匀 性 累及 肺 间 质 ,而 不 是 像 呼 












吸 性 细 支 气管 炎 和 RB-ILD 那样 以 细 支 气管 为 中 心 。 呼 吸 


页 后 良好 ,治疗 措施 是 戒烟 . 除 此 之 外 一 般 不 





二 他 治疗 。 
(三 ) 闭塞 性 细 支 气管 炎 
证 、 细 支气管 周围 纤维 化 和 最 终 的 细 支 气管 腔 完全 首 痕 化 。 


病理 变化 包括 细 支 气管 炎 














性 的 炎症 过 程 发 生 在 细 支 气管 周围 而 不 是 管 腔 , 导 
1 腔 的 外 源 性 压迫 和 阻塞。 于 述 表现 中 局 灶 分 布 ,如 果 
活检 标本 不 是 是 够 大 .即使 是 涯 重病 例 也 容易 漏 涂 .对 于 洁 
要 病理 证 实 的 病 侈 最 好 使 用 人 



























nt : 狂 、 
A 油 症 、 便 用 吉 短 胺 及 金 制 齐 、 骨 食管 


第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾 


异体 或 者 自体 骨 般 移植 ,心肺 移植 、 肺 移植 的 患者 , 作 
为 慢性 排斥 反应 常 发 生 闭塞 性 细 支 气管 炎 , 对 移植 患者 长 
期 生存 构成 威胁 ,在 肺 移植 5 年 以 上 的 患者 发 生 率 可 以 达 
到 65%, 是 肺 移植 后 主要 的 迟 发 性 死亡 原因 。 由 于 该 病 时 
局 灶 分 布 ,利用 TBLB 对 肺 移植 宿主 发 生 的 闭塞 性 细 支 气 
管 炎 诊 断 价值 有 限 。 临 床上 当 肺 移植 患者 第 1 秒 用 力 呼 气 

容积 (FEV' ) 较 基础 值 下 降 20 兴 以 上 .并且 存在 进行 性 气 
道 阻塞 表现 时 应 考虑 该 病 。 
当 闭 塞 性 细 支气管 炎 没 有 原因 可 以 解释 时 , 称 为 隐 源 

性 闭塞 性 细 支 气管 炎 , 一般 发 生 在 女性 ,表现 为 持续 性 咳 
喇 , 呼 吸 困难 ,部 分 患者 肺 底 可 以 闻 及 湿 哆 音 , 大 多 数 患 者 
肺 功能 表现 为 气流 受 限 、 肺 内 气体 泪 留 和 弥散 功能 障碍 ,上 
述 肺 功 能 异常 变化 对 吸入 支气管 舒张 剂 无 反应 。 胸 片 可 以 
是 正常 的 ,或 者 呈 非 特异 性 表现 .包括 不 同 程度 的 过 度 充 
气 , 外 周 血 管 影 稀 嘱 ,有 时 表现 为 结 节 影 或 网 状 结 节 影 。 
wi 3 赛 克 灌注 和 外 周 性 柱状 支气管 扩张 。 通 
进行 性 发 展 ,对 糖 皮质 激素 反应 差 , 进 行 性 的 气流 受 限 
let 
(四 ) 弥漫 性 泛 细 支 气管 炎 (DPB) ”DPB 是 一 种 少见 
的 以 细 支 慢性 点 窦 炎 为 特征 的 疾病 。 有 
亚洲 ,尤其 报道 了 少数 病例 发 生 
患者 。 病因 不 清 , 有 报道 与 人 类 EE 
组 织 学 特点 是 呼吸 性 细 支 气管 壁 
胞 . 浆 细 胞 和 组 织 细胞 浸润 . 故 称 之 为 汉 he 
以 看 到 细 支 气管 周围 肺 间 质 内 ee 样 巨 噬 台 
浸润 。 病 变 进 展 可 形成 细 支 气管 
起 病 . 咳 脓 性 疾 、. 呼 吸 困 难以 及 气流 受阻 。 
性 点 赛 炎 ,提示 可 能 有 内 
吸音 降低 伴 粗 的 嵌 裂 音 或 喘 喝 - 状 指 不 常见 。 
验 室 表现 为 冷凝 集 试 六 村. 但 支原体 师 炎 
性 。 常 有 白细胞 计数 和 血沉 升 高 。 
性 通气 功能 障碍 ,也 可 以 

HRCT 表现 PR MO 
A pi U wn 并 





































































































的 愉 测 明 
及 功能 显示 明 显 的 阻塞 
合并 轻 中 度 限制 
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ey 


支气管 炎 相 似 。 
DPB 的 目 然 病史 是 进行 性 呼吸 功能 哀 竟 , 伴 反复 全 
; 六 水 假 单 胞 贞 感 梁 . 临 订 表 现 和 支气管 扩 


eA 





张 相似 。 低 锅 
效 . 大 大 改善 了 DPB 的 预后 .治疗 作用 可 能 源 于 其 免疫 调 


于 | nu 一 Snomg 臣 未 一定 的 疗 





节 作 用 。 












(五 ) 滤 泡 性 细 支 气管 炎 ”以 细 支 气管 同伴 有 生发 中 
心 的 淋巴 样 滤 泡 唐 生 为 特征 .常见 于 慢 和 炎症 性 气 
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道 疾 病 ,例如 性 性 纤维 化 ,支气管 扩张 .慢性 误 吸 、 结 缔 组 织 
疾病 ,包括 获得 性 免疫 缺陷 综合 征 (AIDS) 在 内 的 免疫 缺陷 
综合 征 。 患 者 通常 表现 为 进行 性 呼吸 困难 。 胸 部 影像 学 表 
现 为 两 侧 小 结 节 和 网 状 影 , 伴 有 胸腔 内 淋巴 结 肿 大 。 其 主 
要 HRCT 特点 是 肺 内 可 见 两 侧 弥漫 分 布 的 .直径 为 1 一 
12mm 的 小 叶 中 心性 结 节 影 ,可 伴随 支气管 周围 结 节 和 和 毛 
玻璃 样片 状 影 。 也 可 以 见 到 轻 度 支气管 扩张 和 管 壁 增 厚 . 
没有 马赛 克 征 .胸腔 积 液 或 蜂窝 区 。 需 要 与 淋巴 细胞 间 质 
性 肺炎 鉴别 。 后 者 在 组 织 学 上 与 滤 泡 性 细 支 气管 炎 有 许多 
相似 之 处 .并 旦 也 多 见于 自身 免疫 性 疾病 特别 是 干燥 综合 
征 和 免疫 缺陷 患者 ,这 两 种 疾病 在 组 织 学 上 可 以 根据 肺 实 
质 受累 及 的 范围 来 鉴别 。 滤 泡 性 细 支 气管 炎 主 要 寂 及 支 气 
管 、 细 支气管 周围 ,而 淋巴 细胞 间 质 性 肺炎 呈 弥 漫 性 浸润 。 
对 于 原因 不 明 者 .可 使 用 糖 皮质 激素 和 支气管 舒张 剂 。 最 
近 报道 长 期 使 用 红 霉 素 治疗 ,可 以 有 效 治 疗 风 湿性 关节 炎 
所 致 的 滤 泡 性 细 支 气管 炎 。 
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第 十 一 节 ” 肺 朗 格 汉 斯 细胞 
组 织 细 胞 增生 症 


惧 介 明 
其 格 汉 斯 细胞 组 织 细 胞 增生 症 (Langerhans cell histio 
cytosis,LCH) 是 指 Langerhans 组 织 细胞 在 器 官 或 组 织 中 








苑 隆 性 增 以 前 包含 于 组 织 细 胞 增生 症 X(histocytosis 
3 中 。 肺 女 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 (pulmonary Lange 
rhans cell histiocytosis) 是 LCH 的 一 种 。PLCH 为 罕见 病 ， 
男性 高 发, 但 研究 表 娘 女性 发 病 率 不 低 于 男性 ,可 能 与 女性 
吸烟 者 增加 有 关 . 


〖 病 因 与 发 病 机 制 】 
病因 未 明 , 推 测 与 免疫 功能 异常 有 关 。 吸 烟 是 很 重要 
友 因 . 约 90%PLCH 患者 有 了 吸烟 史 。 归 格 汉 斯 细胞 在 






吸烟 可 能 是 蛙 敏 膨 格 汉 斯 细胞 在 肺 内 和 努 集 的 娘 多 
另 有 报道 称 人 乳头 状 
有 关 


【病理 了 
PITT 大 体 肺 实质 
等 ,形态 不 定 - 多 发 绪 竹 元 


二 维 化 .胸膜 下 大 净 . 直 侍 











变 主要 位 于 肺 中 上 叶 。PLCH 典型 病理 改变 是 细 支 气管 周 
围 的 朗 格 汉 斯 细胞 增殖 浸润 .构成 星 状 小 结 节 样 松散 肉芽 
肿 组 织 ; 朗 格 汉 斯 细胞 被 淋巴 细胞 嗜 酸 性 粒 细 胞 、 成 纤维 
细胞 包围 ,并 逐渐 发 展 为 被 硬性 区 域 所 包围 的 纤维 状 首 痕 。 
电镜 下 可 见 特 征 性 的 五 层 胞 质 包 涵 体 (X 小 体 ) 或 Birbeck 














【临床 表现 】 

起 病 较 隐 医 ,任何 年 龄 均 可 发 生 ,临床 表现 各 异 , 约 
25% 的 患者 仅 在 体检 或 发 生气 胸 后 行 X 线 检 查 时 发 现 。 
最 常见 症状 是 干咳 及 活动 后 气短 ,但 常 被 长 期 吸烟 所 致 的 
不 适 拖 盖 。 约 半数 的 患者 发 病 前 有 内 炎 病史 。 自 发 性 气胸 
发 生 率 报道 12%~16% 不 等 ,复发 率 高 ,可 累及 双 肺 ,为 该 
病 就 诊 原因 。15%~30% 的 患者 伴 有 全 身 症状 。 此 外 , 需 
警惕 肺 外 表现 ,如 上 骨 骨 到 性 缺损 、 肾 性 尿 崩 症 及 皮肤 损 
省 等 。 

胸部 义 线 常 为 两 肺 中 上 叶 对 称 性 结 节 样 或 斑点 状 阴 
影 。 高 分 辩 率 CTCHRCT) 可 更 好 地 显示 双 上 中 肺 野 受累 
为 主 的 结 节 状 改变 和 朗 性 病变 ,基底 部 及 双 肋 胎 角 区 域 相 
对 较 少 累及 。 当 双 上 肺 同时 观察 到 订 泡 和 小 结 节 时 ， 
HRCT 诊断 意义 比较 大 。 肺 功能 可 为 阻塞 性 、 限 制 性 和 混 
合 性 通气 功能 障碍 。 





根据 临床 表现 、 销 助 检查 及 病理 作出 诊断 。 吸 烟 史 对 
诊断 有 帮助 。X 线 及 CT 检查 特别 是 HRCT 的 典型 表现 
对 该 病 有 诊断 意义 。 确 诊 须 做 胸腔 镜 或 开放 性 及 活检 。 最 
格 汉 斯 细胞 CDla(T ) 表 面 抗原 的 单 克 隆 抗体 或 细胞 胞 质 
S100 染色 阳性 。 支 气管 肺泡 灌 洗 液 中 女 格 汉 斯 细胞 超过 
5%( 正 常 小 于 1%), 则 高 度 提示 PLCH 的 诊断 。 诊断 
PLCH 的 患者 ,还 需 检查 肺 外 器 官 受 崇 情况 。 








【治疗 】 

成 烟 是 最 重要 的 治疗 。 激 素 对 该 病 有 一 
剂 旺 是 泌 尼 恰 0. 5 一 1. 0mg/(kg . d) ,逐渐 减 旺 期 为 6 一 12 
个 月 。 有 研究 认为 激素 可 能 恶化 病程 , 仅 在 HRCT 上 以 小 
结 节 表现 为 主 : 荐 应 用 。 目 前 不 推荐 使 用 细胞 毒 
药物 。 伴 发 气胸 可 行 胸膜 固定 术 。 有 严重 呼吸 衰竭 ,是 动 
脉 苘 庄 时 可 考虑 行 肺 移植 术 , 但 有 肺 外 LCH 病变 及 复发 
可 能 ， 疗 6 个 月 后 未 见 明显 改善 及 治疗 缓解 后 复发 
常 提示 预后 不 佳 ,可 考虑 用 抗 肿 痛 药物 。 另 外 ,基因 、 单 克 
降 抗体 ` 细 胞 内 子 等 现代 方法 在 治疗 中 具有 潜在 价值 。 


【预后 】 




















成 烟 可 延缓 病情 发 展 .改善 项 后 
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第 十 二 节 。 肺 淋巴 管 
平滑 肌 瘤 病 
金 美玲 


市 淋巴 管 平滑 肌 痛 病 (pulmonary lymphangioleio- 
mymatosis, PLAM.LAMD) 是 一 种 罕见 的 弥漫 性 肺 部 疾病 。 


全 大 部 分 发 和 于 育 骸 期 妇女， 主要 侵犯 肺 组 织 .表现 为 支 气 
管 ,小 血管 及 淋巴 管 周围 平滑 肌 细 胞 异常 增生 , 肺 组 织 出 现 





广泛 的 囊 性 气 腔 改 变 。 
管 平 党 肌 疗 、 消 胜 血管 平滑 肌 脂 肪 瘤 。 
动 后 呼吸 困难 ,咯血 ,反复 发 生 自 发 性 
晚期 可 合并 肺 心病 、 呼 吸 衰竭 。 本 病 尚 无 特 交 
较 差 。 


常 合 并 肺 外 淋巴 结 肿 大 和 中 轴 淋 巴 
临床 J 站 外 活 














【流行 病 学 】 
本 病 军 见 , 绝 大 多 数 发 生 于 育龄 期 女性 ,平均 发 病 年 具 
35 岁 , 极 少数 在 绝经 期 后 发 病 。 可 以 散发 或 与 遗传 
性 硬化 症 (TSC) 有 关 。 成 年 女性 散发 LAM 的 
1/400 000; 成 年 女性 TSC 患者 LAM 的 发 
30%~40%。 男 性 和 儿童 TSC 患者 中 几乎 没有 LAM 报 
道 。 国 外 报道 发 生 于 绝经 期 后 的 8 例 患 者 中 7 例 有 唆 激 素 
蔡 代 治疗 史 。 此 外 有 1 例 起 病 时 仅 12 岁 ,无 月 经 及 第 二 性 
征 发 育 。 男 性 发 病 仅 有 1 例 报 道 ,其 举 酮 水 平 明 显 低下 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 
病因 尚未 十 分 明确 ,目前 研究 表明 ,与 以 下 儿 个 环节 
不 -oN 


























结 节 性 2 化 症 (tuberous 
TSC 是 常 染色 体 述 传 
变 所 敏 。LAM 可 分 为 





ee 7sG :TSty 朱 


丙种 ,发生 于 TSC 的 称 为 TSC-LAM, 无 合并 TSC 的 为 散 
发 性 


TSC-LAM 和 S 
变 有 关 ,两 者 氏 为 
蛋白 通过 结合 成 切 
号 发 控油 节 作用 。LAM 患者 ， 

由 于 TSCI 或 TSC2 基因 发 致 所 编码 的 蛋白 功能 
缺陷 ,从 而 引起 哺乳 类 西风 莫 司 靶 蛋 白 激酶 mTOR 通路 持 
续 活 化 ,促使 细胞 增 将 .分 化 和 黏附 ,最 终 导致 平滑肌 细胞 


LAM (sporadic LAM, SILAM ) 。 














着 码 的 TSC1 了 SS 
能 性 复合 物 从 而 对 下 游 信 号 





不 适当 增殖 .迁移 和 侵入 。 

2. 内 激素 作用 LAM 忠 者 绝 大 多 数 为 育龄 期 妇女 . 
- 当 怀 孕 . 月 经 、 使 用 肉 激 素 或 避孕 药 时 ,症状 会 加 重 . 提 示 
肉 激 素 可 能 在 LAM 发 病 中 起 着 重要 作用 。 在 LAM 组 织 
中 已 被 证 实 存 在 肉 激 素 受 体 。 

3. ee LAM 常 累及 淋巴 管 系统 .LAM 组 织 中 
富 含 淋巴 管 。 血 管内 皮 生 长 因 
growth factor,VEGF)-D 被 视 为 淋巴 管 生长 因子 。 研 究 表 
明 ,LAM 患者 血清 VEGF-D 水 平 较 健康 对 照 组 显著 升 高 . 
且 与 疾病 的 严重 程度 相关 。 



































于 (vascular endothelial 

















4 LAM 细胞 LAM 细胞 具有 "良性 转移 "的 特点 。 
【病理 】 
LAM 肺脏 显示 弥漫 性 肺 间 质 病变 . 肺 间 质 支气管、 


血管 和 淋巴 管 周围 未 成 ? lin 气 道 蛆 室 ， 造成 
肺泡 扩张 ,形成 弥漫 性 襄 性 气 腔 ; 肺 静脉 扩张 , 凑 血 以 及 及 


含 铁血 黄 素 沉 着 ;肺动脉 平滑 肌 增 生 . 管 

























压 和 肺 心病 ; 肺 淋巴 管 以 及 胸 导 管 阻塞 .扩张 。 - 肺 外 
潭 巴结 种 大 和 和 中 轴 淋 巴 管 平滑 肌 脂肪 
窗 。 病 理 改 变 可 分 为 两 型 :一 种 是 变性 改变 大 以 肺 组 
织 形成 广泛 的 讲 性 气 腔 为 主 . 伴 有 肺 间 质 、 支 气管 .血管 和 
淋巴 管 周围 平滑 贞 噶 常 增生 ; 另 一 种 是 未 成 熟 平滑 肌 增 生 








型 ,以 肺 间 质 \ 支 气管 .血管 和 淋巴 管 周围 未 成 熟 平滑 有 
泛 异 常 增生 及 肺动脉 平滑 肌 增 生 为 主 , 伴 有 肺 纪 

免疫 组 化 显示 病变 组 织 肌 动 蛋白 .肌纤维 蛋白 阳性 ,并 
有 LAM 特 征 性 改变 单 克隆 抗体 HMB45 阳性 。 大 部 分 
LAM 细胞 有 雌 激 素 或 孚 激素 受 体 表达 。 


床 表现 】 
主要 表现 为 活动 后 呼吸 困难 、 反 复发 生 自发 性 气胸 、 咳 
嗽 \ 痰 血 、 胸 痛 和 她 麻 胸 、 腹 水 等 , 早期 症状 不 明显 .有 
50% 的 患者 以 自发 性 气胸 为 首发 症状 ,80347 过 程 中 
发 生气 胸 , 常 表 现 为 复发 性 、 双 侧 性 ;呼吸 困 和 
重 。 无 特殊 体征 .出 现 腹 腹水 时 有 相应 体征 
严重 低 氧 血 定 , 阻 塞 性 通气 功能 障碍 .呼吸 衰 
常见 肺 外 表现 , 主 淋巴 结 肿 大 、 上 腹部 肿块 
状 . 以 及 肾脏 血管 平滑 肌 脂 肪 瘤 所 致 的 血尿 等 。 

















【 临 






更 及 肺 心病 。 
敏 的 相应 钙 













【辅助 检查 】 

(一 ) 影像 学 改变 早期 线 胸 片 可 无 异常 表现 。 隐 

期 表现 为 两 肺 弥 漫 分 布 网 状 影 、 网 状 结 节 晤 

肿 改 变 等 。 胸 部 HRCT 早期 即 可 出 现 特征 性 改 这 
弥漫 性 分 布 的 大 小 不 -Pf E 

2mm; 周 围 为 正常 肺 组 比 

不 常 可 见 纵隔 及 沛 F ] 洲 


肺 弥 漫 性 间 质 









变 及 肺 气 
区 .表现 为 





淋巴 结 肿 大 。 晚 期 CT 小 双 
维 化 及 蜂窝 状 政 变 . 小 变 泡 洲 合 成 大 看 泡 
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第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾病 





Be 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


大 约 60%% 的 S-LAM 和 90% 的 TSC-LAM 患者 合并 肾脏 血 
管 平滑 肌 脂 肪 瘤 .腹部 CT 可 发 现 悄 胜 实 质 性 肿块 , 常 呈 多 
发 性 及 双 侧 性 .大 小 不 一 ,可 见 后 腹膜 ,盆腔 淋巴 结 肿 大 。 
(二 ) 肺 功能 改变 早期 可 无 异常 改变 。 大 多 为 阻塞 
| 气功 能 障碍 及 弥散 障碍 、 低 氧 血 证 ,表现 为 肺 总 量 增 
高 、 残 气量 及 残 /总 百分比 增高 .第 1 秒 用 力 呼 气量 下 降 ， 
CO 弥散 量 降低 及 通气 / 血 流 比例 失调 ,少数 为 限制 性 或 混 
合 性 通气 功能 障碍 。 腑 功能 的 下 降 呈 进行 性 加 重 。 

(三 ) 组 织 活检 病理 学 检查 ”可 通过 开 胸 肺 活 检 , 经 
腔 镜 肺 活检 或 经 纤 支 镜 肺 活检 取得 肺 组 织 标本 。 

(四 ) 血管 内 皮 生 长 因子 (VEGF)-D 的 检测 LAM 患 
者 血清 VEGF-D 异常 升 高 ,大 于 800pg/ml 有 助 于 诊断 
SLANM, 























(一 ) 临床 诊断 要 点 

1. 育龄 期 妇女 ; 

2. 活动 后 呼吸 困难 ` 反 复发 生 自发 性 气胸 或 咳嗽 、 痰 
血 ,胸痛 、 乳 糜 胸 腹水 等 ; 

3. 肺 功能 改变 为 阻塞 性 通气 功能 障碍 及 低 氧 血 症 ; 

4. 胸部 HRCT 显示 肺 内 弥漫 性 均匀 分 布 的 大 小 不 一 
气 腔 ; 

5. 可 有 肾脏 人 

6. 肺 组织 
淋巴 管 周围 示 成交 
HMB45 阳性 。 
二 ) 诊断 标准 “根据 临床 . 影 
肺 组 织 活 检 病 .可 确诊 本 病 。 肺 组 织 活检 是 诊断 
LAM 的 金 标准 .但 在 无 肺 组 织 病理 学 诊断 时 .根据 CT 特 
征 性 改变 ,以 及 发 病 为 育龄 其 妇女 .结合 反复 发 生 自 发 性 气 













性 肿块 或 后 腹膜 .盆腔 淋巴 结 肿 大 ; 
座 理 检 示 肺 间 质 、 支 气管 ,血管 和 
的 平滑 肌 异 常 增生 ,免疫 组 化 显示 








学 和 肺 功能 异常 以 及 















HRCT 和 以 下 任何 一 项 :最 血管 肌 脂 
限 液 ;淋巴 管 平滑 -AM 





受 上 :和 确诊 或 拟 诊 的 TSC。 
2. 拟 诊 LAM 的 标准 
(1) 特征 六 ;RCT 和 符合 性 临床 病史 ;或 
;HRCT 和 下 面 任何 一 项 ; 肾 血 管 册 脂 
中 





区 











积 液 。 





〖 监 别 诊断 】 


表现 为 呼吸 困难 寺 





宕 与 蜂 腾 .COPD 及 a 抗 胰 检 白 
和 鉴别 :表现 为 自发 诈 气 胸 者 . 需 与 特 发 性 气胸 鉴 








上 病变 -入 与 各 次 温 





病变 的 其 他 疾病 


【并 发 症 】 
常 并 发 自发 性 气胸 、 乳 糜 胸 腹水 ;晚期 可 出 现 肺 心病 和 
呼吸 衰 调 。 


【治疗 】 

(一 ) 对 症 治疗 ” 气 道 阻塞 者 用 支气管 扩张 药 可 改善 
气急 症状 , 少 部 分 患者 吸 人 糖 皮 质 激素 亦 可 一 定 程度 改善 
症状 。 发 生气 网. 胸腔 积 液 时 给 予 相应 的 抽 气 、 抽 水 治疗 或 
胸腔 切 开 闭 式 引流 ;反复 发 生气 胸 或 胸腔 积 液 不 能 控制 者 ， 
有 必要 行 胸腔 镜 下 胸膜 固定 术 , 但 胸膜 固定 术 有 可 能 增加 
肺 移植 时 的 手术 难度 ,以 及 围 术 期 出 血 ; 乳 魔 胸 腹水 者 , 建 
议 用 低 脂 或 无 脂 饮食 。 

(二 ) 肺 移植 术 “ 肺 移植 术 被 认为 是 治疗 本 病 地 有 和 希 
望 的 手段 ,已 成 功 地 应 用 于 晚期 患者 ,有 单 肺 及 双 肺 移植 ,5 
年 成 活 率 达 65%。 但 有 报道 移植 成 功 的 供 体 肺脏 也 发 生 
了 LAM 的 改变 。 

(三 ) 抗 雌 激 素 治疗 “LAM 被 认为 是 肉 激 素 依赖 性 
疾病 , 故 孕 激素 或 抗 唆 激素 治疗 曾 被 用 于 临床 ,但 疗效 并 不 
确切 。 肌 内 注射 或 口服 黄体 酮 . 卵 梨 切除 术 或 卵 梨 部 位 放 
射 治疗 及 促 性 腺 激素 释放 激素 兽 被 用 于 LAM 患者 ,但 疗 
效 不 一 ,目前 大 多 报道 并 无 确切 疗效 。 

(四 ) mTOR 抑制 剂 “mTOR 通路 在 LAM 患者 持续 
活化 。 国 外 研究 显示 mTOR 抑制 剂 西 罗 莫 司 ( 雷 帕 签 素 ) 
减少 血管 肌 脂 瘤 体积 ,改善 FEV; .用 力 呼出 气量 (FVC) 和 和 
功能 残 气量 。 同 时 还 改善 患者 生命 质量 和 降低 血清 中 
VEGFD 水 平 。 在 停 用 西 罗 莫 司 后 ,治疗 效果 会 逐渐 消失 。 
西 罗 莫 司 对 于 经 过 选择 的 患者 有 可 能 获得 治疗 效果 。 
mTOR 抑制 剂 可 能 是 将 来 LAM 患者 的 治疗 选择 , 还 需 进 
一 步 研究 ， 

(五 ) 其 他 国外 尚 有 用 金属 蛋白 酶 抑制 剂 . 血 管 生成 
抑制 剂 ( 贝 伐 单 抗 ) 等 治疗 本 病 , 但 还 处 于 临床 试验 中 。 


【预后 】 
本 病 预 后 差 , 过 去 报道 大 部 分 患者 在 起 病 后 10 年 内 死 


亡 . 但 近年 报道 生存 时 间 较 前 延长 ,10 年 生存 期 为 47 光一 
92 闪 ,有 确诊 为 LAM 后 30 年 仍 存 活 的 报道 。 
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第 十 三 节 ”肺泡 蛋白 沉着 症 


性 介 明 








肺泡 蛋白 沉着 症 (pulmonary alveolar proteinosis， 
PAP) 是 各 种 原因 导致 由 蛋白 及 脂 质 构 成 的 表面 活性 物质 
在 肺泡 腔 内 沉积 。 本 病 为 军 见 病 . 首 先 由 Rosen 于 1958 年 
提出 ,1965 年 国内 首次 报道 。 

PAP 分 为 三 型 , 即 自发 性 PAP、 继 发 性 PAP 及 遗传 性 
PAP。 自 发 性 PAP, 约 占 90 兴 ,是 成 年 人 最 常见 类 型 ,发 病 
率 为 4~40/ 百 万 。 自 发 性 PAP 很 少 伴随 其 他 系统 的 自身 
免疫 病 。 继 发 性 PAP 约 占 PAP 的 5% 一 10%, 常 继 发 于 肿 
瘤 ,特别 是 血液 系统 肿瘤 及 毒物 吸入 ,少数 趾 者 继 发 于 艾滋 
病 及 器 官 移植 。 遗 传 性 PAP 约 占 5%, 常 由 基因 突变 引 
起 ,好 发 于 儿童 。 

















【病因 与 发 病 机 制 】 

发 病 机 制 未 完全 六 明 , 目前 认为 肺泡 巨 哈 细 胞 对 肺泡 
表面 蛋白 清除 机 制 受 损 ,肺泡 表面 活性 物质 在 肺泡 腔 内 沉 
积 导致 PAP 发 生 。 

自发 性 PAP 患者 以 抗 粒 细胞 - 巨 鸣 细 胞 焦 落 刺激 因子 
(GM-CSF) 抗 体 增多 为 特征 ,GM-CSF 减少 ,肺泡 巨 颇 细胞 
清除 肺泡 表面 蛋白 能 力 下 降 , 同 时 可 伴 肺 抗 感染 的 防御 能 
力 下 隆 , 并 发 机 会 感染 。 继 发 性 PAP, 目 前 认为 是 由 于 肿 
瘤 患 者 肺泡 巨 唆 细 胞 数量 的 减少 或 功能 下 降 导 致 肺泡 表面 
蛋白 无 法 被 清除 。 亦 有 报道 称 急性 淋巴 瘤 患者 体内 GM 
CSF 受 体 减 少 导致 PAP 发 生 。 则 传 性 PAP 因 基因 突变 导 
致 GM-CSF 无 法 发 挥 作用 。 


巨 检 显示 肺脏 有 多 发 性 淡 黄 或 灰白 色 ! 
而 ,重生 增加, 肺 切面 有 黄白 色 液体 流出 。 肺 35 : 
肺 气 肿 并 存 。 光 镜 下 肺泡 结构 基本 正常 ,肺泡 内 充满 细 上 颗粒 
状 ,无 结构 的 PAS 染色 阳 性 的 蛋白 样 物质 .在 终 末 呼吸 性 细 
支气管 腔 内 也 可 见 到 ,但 闻 质 内 不 出 现 。 肺 泡 [型 细胞 增生 、 
肥大 ,肺泡 巨 噬 细胞 旦 泡 淋 状 形状 。 除 非 继 少 出 现 
炎症 细胞 。 电 镜 下 多 肺泡 [型 细 胞 胞 质 内 有 
圆 排列 的 板 层 小 体 结构 。 支 气管 肺泡 港 
放置 20 分 钟 后 分 层 , 光 镜 下 由 大 晤 形态 不 规则 .大 小 不 等 的 
懂 酸 壬 粒状 脂 蛋 白 样 物质 组 成 .PAS 染色 阳性 . 电 锐 可 见 较 
多 嗜 饭 性 层 状 体 .并 可 见 肺泡 [型 细胞 。 





【病理 】 
区 实 结 节 . 明 显 变 















【临床 表现 


任何 年 龄 均 可 发 病 , 10 一 50 岁 多 见 .男女 之 比 约 









第 十 章 ”弥漫 性 肺 疾病 


2 : 1~~4 : 1。 起 病 隐 匿 , 约 1/3 的 患者 可 无 症状 ;39% 表 现 
为 渐进 性 呼吸 困难 ,21 兴 有 干咳 或 咳 白 黏 痰 、 团 块 状 疾 。 胸 
痛 , 咯 血 、 消 瘦 , 乏 力 、 发 热 不 常见 。 缓 慢 进展 成 为 呼吸 衰 
竟 。 体 征 少 , 肺 底 可 闻 及 少量 擒 发 音 .30 站 可 有 杆 状 指 。 | 











5※ 的 自发 性 PAP 患者 可 并 发 机 会 感染 。 

临床 症状 与 胸部 X 线 表现 不 平衡 是 本 病 的 特征 之 一 ， 
即 患者 无 任何 症状 ,但 体检 发 现 胸 片 有 典型 病变 。 病 情 早 
期 , 胸 片 可 表现 为 磨 玻璃 样 影 .逐渐 发 展 为 两 侧 对 称 性 弥 温 
性 边缘 模糊 的 细小 结 节 阴影 ,以 中 下 叶 为 主 由 肺 门 向 外 扩 
散 , 常 融合 成 片 状 。 类 似 肺 水 肿 表现 ,但 无 心室 肥大 或 
Kerley B 线 ,病灶 间 有 代 偿 性 肺 气 肿 或 小 透亮 区 .可 见 纵隔 
增 宽 。 

胸部 高 分 辩 CTCHRCT)? 对 PAP 有 重要 诊断 价值 . 表 
现 为 两 肺 斑 片 状 阴影 ,可 见 支气管 充气 征 , 边 缘 清 晰 ,锐利 ， 
病灶 与 周围 正常 肺 组 织 形成 鲜明 的 对 照 ,形成 一 种 “地 图 ” 
状 改 变 ; 有 时 呈 毛 玻璃 样 改变 ,小 叶 间 隙 和 间隔 不 规则 增 
厚 ,表现 为 多 角形 态 的 “铺路 石 "或 “ 碎 石 路 样 " 征 银 (crazy 
paving appearance,CPA)。CPA 对 PAP 有 很 大 的 提示 意 
义 ,但 非特 征 性 表现 , 心 源 性 肺 水 肿 , 某 些 肺 部 感染 ( 肺 支 原 
体感 染 、 肺 抱 子 虫 病 ) 都 可 见 类 似 表 现 。 磨 玻 脂 
蛋白 在 肺泡 内 沉积 的 量 有 关 . 大 的 实 变 影 罕见 .出 现时 需 排 
外 机 会 感染 可 能 。 

肺 功能 表现 为 轻 度 限制 性 通气 功能 和 弥散 障碍 。 多 数 
患者 血清 LDH 和 表面 活性 蛋白 -A 或 表面 活性 蛋白 -D 升 
高 。 此 外 ,发 现 瘤 胚 抗原 (CEA) 约 在 半数 PAP 忠 者 中 增高 . 
并 与 疾病 严重 程度 相关 , 灌 洗 治疗 后 的 CEA 值 均 有 下 降 。 















































无 症状 ,或 有 咳嗽 \ 咳 痰 ,活动 后 气 促 :临床 表现 和 胸部 
影像 学 表现 不 平行 :胸部 HRCT 呈 典 型 "地 图 样 "铺路 
石 "表现 ;支气管 肺泡 灌 洗 见 典 型 的 BALF 呈 乳 白色 或 浓 
筒 浅黄 色 液体 。 经 纤 支 镜 支 气管 肺 活 检 (TBLB) 可 行 组 织 
学 诊断 , 裤 少 需 开 胸 肺 活检 。 血 清 抗 GM-CSF 抗体 在 自发 
性 PAP 患 者 中 有 助 诊 意义 。 












【治疗 】 


自发 性 PAP 市 增加 内 源 性 GMCSF 或 


者 可 采用 经 
。85 吧 的 患者 在 师 泡 灌 浊 
对 50% 的 患 





的 计 发 症 有 : 
me 近年 来 .GM 
CSF 的 补充 治疗 逐渐 应 用 主 临 床 .GMLCSE 可 以 吸入 成 虑 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


下 注射 .吸入 的 效果 优 于 皮下 注射 。 用 GM-CSF 治疗 是 
PAP 治疗 的 新 趋势 ,有待 更 多 的 人 研究 及 临床 证 实 。 

激素 治疗 无 效 。 理 论 上 血浆 置换 术 可 减少 GM-CSF 
抗体 ,但 疗效 不 一 。 有 研究 认为 利 妥 昔 单 抗 可 减少 抗 GM- 
CSF 抗体 的 聚集 .但 存在 争议 。 

继 发 性 PAP. 全 肺 肺泡 灌 洗 可 改善 呼吸 困难 或 减少 白 
细胞 负担 .但 疗效 明显 低 于 原 发 性 PAP。 对 血液 病原 发 病 
的 治疗 及 骨 艇 移植 可 能 治愈 继 发 性 PAP, 尤 其 是 急性 白 血 
病 。 目 前 提倡 对 症 和 对 因 双 重 疗法 。 遗 传 性 PAP 可 考虑 
应 用 激素 ,全 肺 细胞 灌 洗 :或 肺 移 植 ,但 预后 均 不 佳 。 











〖 预 后 】 

本 病 预 后 差异 较 大 。 全 肺 灌 洗 术 应 用 后 ,80% 自 发 性 
PAP 患者 可 明显 改善 . 低 氧 血 症 是 死亡 的 主要 原因 。 继 发 
性 PAP 的 预后 不 佳 ,中 位 生存 期 仅 为 16 个 月 。 
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第 十 四 节 ，” 特 发 性 肺 含 铁血 
黄 素 沉着 症 

蛋 介 明 
铁血 黄 索 沉着 症 (idiopathic pulmonary he- 
一 类 病因 未 明 的 间 吹 性 ,弥漫 性 肺泡 
内 出 血 (diffuse alveolar hemorrhage, DAH)。 其 特点 是 广 
泛 的 ! 肺 毛细 别管 反复 出 血 , 肺 泡 中 有 大 量 的 含 铁 血 黄 素 沉 
贫血 ,反复 发 作 后 可 致 肺 纤维 化 .呼吸 衰 
为 (0. 24 一 1. 23)/ 百 万 人 , 约 占 DAH 的 
二 时 及 儿童 ,大 部 分 于 10 见 岁 前 起 病 ;20 益 的 患者 为 
成 年 人 .其 中 大 部 分 30 岁 前 即 诊断 为 IPH。 


特 发 性 肺 合 


mosiderosis,IPH) 是 







总 。IPH 发 病 代 
137 ,80; 


〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

粳 央 不 明 . 可 能 与 肺 上 皮 细 胞 发 育 异 常 或 受 损 、 免 疫 及 
闭 传 丰 因 有 关 , 少 数 与 动物 舍 白 报信 ,吸入 有 毒物 ,药物 等 
有 大。 环境 因素 可 有 触发 作用 








〖 病 理 】 
相生 三 增 
三 竹 册 血 广 
外 EE 
吉 季 泡 和 和 问 质 上 此 


丰 攻 其 化 肺动脉 内 膜 下 增 









。 病 变 早 
后 期 出 现 肺 间 


层 肥厚 , 肺 实质 几乎 无 炎症 表现 。 病 肺 组 织 内 的 含 铁 是 较 
正常 肺 高 5~-200 信 , 且 与 病情 严重 程度 相关 。 


【临床 表现 】 
主要 见于 儿童 ,典型 临床 表现 为 “三 联 症 ”: 咯 血 .贫血 
及 影像 学 提示 双 肺 浸 润 影 。 儿 童 常 以 不 能 解释 的 缺 铁 性 贫 
血 为 最 早 的 临床 表现 , 常 缺 乏 呼吸 道 症 状 。 三 联 证 的 任何 
症状 均 可 以 是 首发 症状 。 缓 解 期 患者 以 不 同 程度 贫血 为 主 
要 表现 。 在 急性 出 血 期 间 可 有 痰 血 ,甚至 咯血 ,低热 ,胸痛 
等 。 肺 泡 出 血 常 为 自 限 性 ,慢性 或 反复 发 作 时 可 有 肺 纤维 
化 ,后 期 有 呼吸 困难 ,肺动脉 高 压 及 心 功能 不 全 的 表现 。 体 
检 可 见 肝 脾 肿 大 。 
急性 发 病 期 典型 胸部 XX 线 检查 表现 为 两 肺 中 、 下 肺 野 
多 个 边缘 不 清 的 斑点 状 阴影 , 呈 * “蝴蝶 状 ”或 “翅膀 影 ”, 肋 及 
角 及 肺 尖 较 少 累及 。 持 续 性 中 等 出 血 者 , 肺 内 病变 可 旦 票 
粒状 。 肺 部 浸润 影 可 旺 “ 游 走 性 "。 肺 CT 比 X 线 更 其 敏 感 
性 ,可 见 小 结 节 影 或 磨 玻璃 样 影 。 支 气管 灌 洗 液 可 旺 粉 红 
色 或 黄色 , 镜 检 可 见 春 只 细胞 中 含 蓝 色 的 含 铁血 黄 素 颗粒 ， 
纤 支 镜 活检 可 确诊 。 检 测 肺 功能 中 的 CO 弥散 量 \PLeo ) 
有 助 于 判断 病情 的 活动 性 。 




















根据 临床 表现 、 辅 助 检查 及 病理 作出 诊断 。 既 往 有 麦 
胶 蛋 白 饮 食 真菌 及 牛奶 接触 史 , 临 床 表现 为 反复 的 咯血 、 
痰 血 及 继 发 缺 铁 性 贫血 ,特别 是 10 岁 以 下 儿童 出 现 上 述 表 
现 , 胸 片 提示 肺 内 边缘 不 清 的 斑点 状 阴影 可 考虑 IPH。 痰 
液 . 胃 呕 吐 物 ,支气管 镜 支气管 肺泡 灌 洗 液 中 找到 在 
噬 细 胞 中 蓝 色 的 含 铁血 黄 素 颗粒 提示 DA 昌 , 肺 组 织 活检 为 
金 指标 。DAH 排除 支气管 内 出 血 、 继 发 性 肺 含 铁血 黄 素 
沉着 症 ( 心 源 性 ) .Goodpasture 综合 征 、 显微镜 下 多 血管 炎 
等 DAH 常见 病因 ,及 呈 粒 性 肺结核 . 间 质 性 肺 感染 等 其 他 
肺 部 疾病 后 可 确诊 IPH。 








【治疗 】 
本 病人 缺乏 特效 治疗 。 对 症 处 理 包括 止咳 ,输血 、 铁 剂 治 





疗 , 继 发 感染 者 予 抗生素 治疗 。 急性 期 可 用 糖 皮质 激素 涌 
疗 , 泌 尼 松 1~2mg/(kg， 由, 待 DAH 得 到 控制 后 减 量 ,- 
般 约 需 2~3 周 ,之 后 逐步 达到 维持 量 。 激 素 减 量 期 ,肺泡 
可 能 再 次 出 血 ,可 加 用 健 大 或 硫 唑 味 吟 ;血浆 置换 能 去 除 锡 
疫 复合 物 所 产生 的 持久 性 免疫 损伤 。 对 于 出 现 肺 纤维 化 、 
肺 功能 严重 受 损 的 患者 , 曾 有 进行 双 侧 肺 移植 的 病例 ,但 3 
年 后 均 出 现 复发 。 常规 机 械 通气 失败 后 ,可 考虑 体外 膜 肺 
氧 疗 (ECMO)。 






【预后 了 
本 病 顶 后 欠 佳 ,平均 存活 时 间 3 一 5 年 。 儿 童 平均 为 
2.5 年 .成 年 起 病 患 者 一般 病程 长 ,预后 好 于 儿童 起 病 串 











者 。 病 程 差异 大 ,病程 的 初始 症状 及 贫血 程度 不 影响 患者 
的 预后 。 


参考 文献 
Miwa S, Imokawa S, Kato M, et al. Prognosis in adult patients 
with idiopathic pulmonary hemosiderosis. Intern Med, 2011, 50 


(17) :1803-1808. 


第 十 五 节 结 节 病 

洪 群 英 

结 节 病 (sarcoidosis) 是 一 种 原因 不 明 的 以 非 干酪 性 肉 

芽 肿 为 病理 特征 的 系统 性 疾病 。 可 侵犯 全 身 多 个 器 官 .以 

及 和 淋巴 结 受累 最 为 常见 。 发 病 率 与 地 区 和 人 种 有 关 , 欧 、 

美国 家 发 病 率 较 高 , 约 为 5/10 万 人 一 64/10 万 人 。 我 国 被 

认为 是 结 节 率 较 低 的 国家 ,但 流行 病 学 调查 结果 显 

示 , 近 年 结 节 病 的 发 病 率 有 所 上 升 。 结 节 病 病死 率 为 1%~ 

5 欠 , 多 由 于 呼吸 衰竭 ,中 枢 神 经 系统 或 心脏 受累 所 致 。 对 

于 存在 胜 器 功能 障碍 或 疾病 进展 的 结 节 病 患者 , 糖 皮质 激 
素 仍 为 主要 的 治疗 方法 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

本 病 病因 不 明 , 过 去 曾 认为 可 能 是 由 某 些 分 枝 杆菌 \ 博 
氏 琉 螺旋 体 , 病 毒 ,支原体 ,真菌 感染 等 引起 ,但 至 今 未 能 证 
实 。 发 病 及 临床 表现 存在 种 族 差异 并 且 一 些 家 族 存在 结 节 
病 发 病 徐 集 现象 ,因此 ,该 病 可 能 是 一 种 多 基因 遗传 病 。 
前 公认 白细胞 组 织 相关 抗原 (HLA) 与 结 节 病 发 病 有 关 , 其 
中 HLA-DQB1、HLA-DRB1 与 其 密切 相关 。 另 外 ,研究 表 
明 主要 组 织 相 容 性 复合 物 (MHC) 基 因 等 与 结 节 病 发 病 可 
能 亦 有 关联 。 

近年 米 研究 发 现 本 病 与 免疫 反应 有 关 , 细 胞 免疫 功能 
与 体液 免疫 功能 紊乱 是 其 重要 的 发 病 机 制 。 内 芽 肿 性 炎症 
以 Thl 细胞 因子 介 导 的 免疫 应 答 为 主 。 在 某 些 致 结 节 病 
的 抗原 刺激 下 ,抗原 递 星 细胞 (APC) 产 生 高 水 平 肿瘤 坏死 
因子 <CTNF-a) ,同时 分 沁 白 细胞 介 素 -12 等 多 种 细胞 因 
子 ,激活 肺泡 巨 哈 细 胞 和 辅助 了 细胞 (CCD4- )。 随 着 病变 
发 展 ,肺泡 内 炎 细 胞 成 分 减少 , 巨 只 细胞 衍生 的 上 皮 样 细胞 
增多 ,形成 肉芽 肿 。 疾 病 后 期 ,成 纤维 细胞 增生 ,最 后 出 现 
广泛 的 纤维 化 。 






































【病理 】 





i 理 特 征 为 非 干 酷 性 上 皮 样 细胞 肉芽 肿 , 肉 菠 肿 
中 心 部 分 主要 是 由 单 核 巨 噬 细 胞 分 化 而 来 的 类 上 皮 细胞 ， 











其 中 散在 分 布 CDt 淋巴 细胞 及 成 熟 的 巨 唾 细胞 。 肉 薄 肿 





FF 皮 样 细 胞 和 巨细 胞 内 ,可 见 包 泣 体 如 Schaumann 小 体 以 





及 星 状 小 体 (图 17-10- 
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5)。 随 疾病 进展 ,肉芽 肿 可 自行 消退 


或 形成 纤维 化 。 需 要 指出 的 是 ,类 上 皮肉 芽 肿 并 非 结 节 病 








特有 ,相似 的 组 织 学 表现 也 可 见于 感染 、 铂 中 毒 以 及 其 他 慢 


性 炎症 性 病灶 。 


ph 
图 17-10-4 ” 结 节 病 肉 芽 肿 























A AN 





2 
图 17-10-5 结 节 病 肉芽 肿 巨 细胞 内 的 星 状 小 体 


【临床 表现 】 

本 病 多 见于 20~~ 
, 偶 可 急性 发 病 。 生 
久 线 检查 











变 广泛 时 可 出 现 胸 
乏 , 不 到 20% 自 
如 累及 其 他 器 官 





发 现 。 时 有 咳 
少量 咯血 ; 偶 有 乏力 、 发 多 


者 有 上 师 部 踊 音 , 栓 状 指 ( 趾 ?罕见 。 


39 岁 , 女 性 略 多 于 男性 。 起 病 多 
期 可 大 症状 . 约 90 呈 以 上 的 病例 在 


嗽 . 咳 少 网 阁 . 偶 见 
















于 HR ， 











“可 发 生 相应 症状 和 体征 ,的 4 的 


| 在 5 一 8 周 消退 ,复发 少见 。 
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病例 有 了 眼 或 皮肤 病变 ,表现 为 急性 葡萄 膜 炎 、 和 角膜 结膜 炎 
等 , 皮 损 最 常见 为 结 节 性 红斑 ,多 发 于 女性 ,典型 结 节 红斑 
表现 为 无 痛 、 红 斑 隆 起 的 皮肤 损害 ,多 见于 前 璧 及 下 肢 , 常 
。 也 有 冻疮 样 狼疮 (lupus 
Fs。 临 床上 将 发 热 、 急 性 结 节 病 关节 
吉 肿 大 与 结 节 性 红斑 称 为 Lofgren 综合 

















pernio) 、 斑 疹 、 丘 疹 等 
炎 、 双 侧 肺 门 淋巴 乡 



























征 。 关 节 炎 是 结 节 病 常见 的 表现 ,见于 5%~37% 的 : 
急性 结 节 病 性 关节 炎 呈 对 称 性 \ 游 走 性 , 常 累及 膝 、 躁 、 近 






指 ( 趾 ) , 腕 和 肘 关 节 等 多 部 位 。 
及 心脏 等 可 引起 相应 症状 。 





累及 神经 系统 . 肝 脾 、 腮 腺 


【辅助 检查 】 
一 ) 影像 学 检查 ”异常 胸部 X 线 表现 常 是 结 节 病 首 
要 发 现 , 约 90% 以 上 的 患者 表现 为 双 侧 肺 门 及 纵隔 对 称 性 













淋巴 结 肿 大 ,可 伴 肺 内 网 状 、 结 节 状 或 斑 片 状 阴影 。 根 据 胸 
部 义 现 可 对 胸 内 结 节 病 进行 分 期 。 
肺 部 XX 线 检查 阴性 , 约 占 总 病例 的 5%~10%。 
I 期 : 双 侧 肺 门 淋巴 结 肿 大 伴 或 不 伴 气管 旁 淋 巴结 肿 





大 :无 肺 内 病变 
旦 土豆 状 。 


。 约 占 40%( 图 17-10-6) 。 


边界 清晰 ,密度 均匀 。 


肺 门 淋巴 结 肿 大 











图 17-10-6 
两 肺 





结 节 病 工期 X 线 特征 
淋巴 结 肿 大 ,用 和 








革 期 ; 妈 侧 师 门 淋巴 结 肿 大 伴 肺 实 原 
作为 初 发 表现 者 占 30 共 一 。 肺 部 病灶 
"种 分 布 为 主 的 弥 漫 证 至 lem 以 上 上 
,可 伴 网 织 状 改 变 。 

轨 ; 仪 有 肺 实质 浸润 ,无 肺 门 淋 杞 






50% 






纱 酝 赤 。 的 


页 纤维 化 为 主 的 病变 可 伴 有 肺 大 郊 
7 108)。 作 为 初 发 病 的 表现 很 少 





让 淹 ; 进 行 性 及 间 硕 


2 扩 瀛 (区 











图 17-10-7” 结 节 病 工期 X 线 特征 
两 肺 门 淋巴 结 肿 大 伴 肺 野 内 弥漫 分 布 的 病灶 

















图 17-10-8 
珊 肺 弥 温 性 纤维 化 伴 


结 节 病 从 期 X 线 特 征 
:部 分 肺 大 泡 形成 , 肺 门 影 缩小 






以 上 各 期 并 非 顺 
断 正 确 率 仪 有 50%.。 


感 | 
感 | 


序 出 现 。 普 通 X 线 胸 片 对 结 节 病 诊 
胸部 CT 打 描 可 提高 X 线 检测 的 敏 
EE 清晰 显示 淋巴 经 结 受 累 情 况 。 特 别 是 高 分 辩 CT 对 及 
实质 结 节 病 的 涌 断 更 具 特 殊 价 值 ,特征 性 CT 表现 为 沿 支 
ee hdd 

(二 ) 血液 学 检 [常规 检查 无 明显 改变 .活动 进展 
期 可 有 白细胞 减少 、 贫 血 、 和 中 者 锚 代 谢 障 储 
引起 高 血 甸 性 结 i、 md I i 

















部 












向 尿 钙 ,此 


. 约 60 儿 的 结 节 病 


王 水 平 升 高 。 山 于 血 洛 ACE 检测 的 阳性 预测 











值 及 阴性 预测 值 分 别 为 34 只 及 74%, 故 其 对 诊断 结 节 病 价 
值 有 限 。 

(三 ) 支气管 肺泡 灌 洗 ” 结 节 病 患者 中 85% 以 上 
BALF 淋巴 细胞 数 增高 。 研 究 发 现 ,BALF 中 淋巴 细胞 数 
增多 盖 20 兴 ,对 活动 期 结 节 病 诊断 有 一 定 意义 ,其 敏感 度 为 
69. 1%, 但 特异 性 较 差 , 为 56. 3%。 结 节 病 患者 BALF 中 
淋巴 细胞 主要 是 T 淋巴 细胞 ,大 约 50% 的 结 节 病 患 者 
BALF 中 CD4- /CD8- 比值 增高 。 目 前 认为 ,BALF 检测 不 
能 用 于 确定 结 节 病 诊 断 , 亦 无 法 预测 预后 及 对 糖 皮 质 激素 
治疗 的 反应 。 

(四 ) 结核 菌 素 试验 ” 约 2/3 的 结 节 病 患者 对 5U 结 
核 菌 素 的 皮肤 试验 无 反应 或 呈 弱 阳性 反应 。 在 我 国 ,由 
于 结核 病 为 常见 病 , 将 此 项 结果 用 以 结 节 病 的 诊断 时 需 
要 慎重 。 国 内 文献 报道 结 节 病 结核 菌 素 试验 阳性 率 为 
12%~28%，。 

(五 ) “9 久 放射 性 核 素 肺 扫描 “Ga 能 被 活化 的 巨 鸣 

用 取 , 常 显示 双 侧 有 种 大 的 肺 门 淋巴 结 ( 呈 
。 肺 外 结 节 病 如 腮腺 ,唾液 腺 和 泪 
省 脸 ” 样 描 图 (图 17-10-9) 称 驴 猎 



































下 电子 发 射 断 层 扫描 (*F-FDG-PET) 应 用 日 益 增多 ， 
由 于 肉芽 肿 组 织 可 以 摄取 8F-FDG 而 显影 ,多 项 研究 报道 
应 用 "F-FDG-PET 可 以 替代 = Ga 扫描 ,帮助 估计 结 节 病 器 
官 受众 的 程度 和 进行 病理 活检 的 定位 ,但 同样 仍 存在 特异 


局 的 问题 。 
1 











性 不 





| 
! 
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17-10-9 ” 结 节 病 ” 匀 肺 扫描 图 像 
宇 综 由 描 显示 纵隔 淋 巴结 肿 大 和 熊猫 脸 








(六 ) 肺 功能 检查 叶 期 是 功能 可 完全 正 
病 进 展 , 可 下 起 限制 性 通气 隘 己 . 廊 活 各 及 肺 
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量 可 正常 或 稍 减 低 , 残 气 占 肺 总 量 百分比 相对 增 大 ,弥散 
功能 减退 。 由 于 吸入 气体 分 布 不 匀 ,通气 , 血 流失 调 ,PaO: 
可 降低 ,运动 后 降低 更 显著 。 动 脉 血 PaCO: 正 常 。 

(七 ) 组 织 学 检查 ”对 所 有 结 节 
理学 证 据 。 支 气管 镜 下 可 见 支 气管 黏膜 水 肿 或 上 
生 , 黏 膜 下 见 小 结 节 白色、 黄色 斑 样 病变 。 黏 膜 活检 可 见 
非 干 酷 性 类 上 皮 样 细胞 肉芽 肿 ,可 作为 诊断 胸 内 结 节 病 的 
依据 。 有 报道 ,支气管 局 部 黏膜 活检 阳性 率 约 为 40 吧 一 
60%%, 即 使 患者 无 支气管 黏膜 结 节 表 现 。 结 节 病 TBLB 阳 
性 率 可 达 63%~97%, 是 目前 确诊 该 病 较 为 简 使 和 安全 的 
活检 方法 。 对 于 肿 大 的 肺 门 和 纵隔 淋巴 结 , 可 以 通过 经 支 
气管 镜 淋 巴结 针 吸 技术 取得 少许 组 织 或 细胞 进行 检查 .总 
体 阳 性 率 在 60%% 左 右 。 近年 来 随 着 经 支气管 镜 超 声 引导 
淋巴 结 针 吸 技术 (EBUS -TBNA) 的 应 用 .淋巴 结 穿刺 阳性 
率 明 显 提高 ,阳性 率 达 85% 以 上 。 当 支气管 镜 检 查 不 能 明 
确诊 断 时 ,可 考虑 纵隔 镜 、 胸 腔 镜 关 活 检 及 开 胸 肺 活 
检 。 另外 ,应 积极 寻找 其 他 可 能 的 活检 部 位 .如 皮肤 病灶 、 
浅 表 淋 巴结 、 熏 笑 膜 及 眼 结膜 结 节 等 。 瘦 痕 处 肉芽 肿 活 检 
价值 较 高 ,而 结 节 性 红斑 活检 价值 不 大 。 一般 较 少 推荐 肝 
脏 及 斜 角 肌 的 活检 。 


























































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

虽然 结 节 病 确诊 依赖 于 病 ; 
性 上 皮 细 胞 肉芽 肿 并 非 : : 征 . 因 
断 需 要 根据 临床 表现 、 胸 部 影像 学 .血清 生化 
指标 .BALF 以 及 ”Ga 肺 扫描 等 检查 结果 进行 
根据 临床 及 胸部 典型 影像 学 表现 .一 个 或 多 个 器 
证 实 有 非 干 酷 样 肉芽 肿 . 并 排除 其 他 可 引起 类 似 影 
组 织 学 表现 的 疾病 可 明确 结 节 病 诊断 

结 节 病 应 和 肺 门 淋 寺 核 ,淋巴 奖 、 外 源 
泡 炎 、 肺 门 转移 瘤 等 疾病 相 鉴别 。 另 外 ,长 期 和 
引起 双 肺 门 淋 巴结 肿 大 和 肺 内 肉芽 肿 病变 . 易 与 结 节 病 混 
淆 。 鉴 别 时 应 特别 注意 皱 尘 接 触 史 。 





































由 于 部 分 患者 病变 可 自行 缓解 .其 治疗 指 征 日 前 仍 存 
在 争议 。 一 般 认为 , 仪 在 出 现 以 下 情况 时 可 考 虚 清 辣 
的 腿 、 神 经 ,心脏 病变 以 及 高 钙 血 症 者 ;有 症 ; 













状 的 目的 .但 远 期 疗效 不 明确 
发 现 1 3 以 革 的 患者 停 世 





情 反 复 , 丰 





推荐 如 下 : 泌 尼 松 20 一 10mg d. 合 并 心脏 或 神 
量 增 加 。1~3 个 月 后 评价 渗 
周 好 可 观察 到 病 俏 改 善 . 如 4~6 周 后 临床 和 
上 # 注 意 有 无 不 可 首 的 纤维 


全 庙 玫 通常 





于 反 永 
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激素 抵抗 等 因素 ,并 考虑 是 否 停 用 激素 。 有 效 者 ,3 个 月 后 


























减 量 至 10~15mg/d, 继 续 应 用 6~9 个 月 ,以 后 逐渐 减 量 至 参考 文献 
停 药 。 吸入 激素 仅 用 于 气 道 高 反应 或 持续 咳嗽 的 患者 ,一 1. Goldman L, Schafer AL Goldman’s cecil medicine, 24th ed. 
| 般 不 推荐 单独 应 用 。 Philadelphia: Saunders, 2011,582-586. 
对 激素 耐 药 、 不 能 耐 受 激素 不 良 反 应 的 患者 ,可 单 用 或 2. Jannuzzi MC, Rybicki BA, Teirstein AS, Sarcoidosis. N Engl 
与 小 剂量 激素 联合 应 用 细胞 毒药 物 。 一 般 首 选 甲 氨 蝶 叭 或 本 Med,2007,357(21):2153-2165. 
硫 唑 味 吟 ,对 难 治 性 病例 可 应 用 环 磷 酰 胺 。 甲 氨 眶 叭 :每 周 3. Baughman RP,Culver DA,Judson MA. A concise review of 





10 一 15mg。 硫 哄 嘿 叭 :100mg/d。 其 他 氯 唑 \、 羟 氮 雁 等 均 。 pulmonary sarcoidosis. Am ] Respir Crit Care Med,2011.183(5); 
有 应 用 于 结 节 病 治疗 的 报道 ,但 其 不 良 反应 严重 。 近 年 研 。 573-581. 























究 发 现 , 对 激素 依赖 同时 肺 外 病变 进展 的 患者 ,英利 背 单 抗 4. Coker RK. Management stratcgies for pulmonary sarcoido- 

每 次 3 一 5mg/kg 持续 应 用 24 周 可 能 有 效 。 sis. Therapeutics and Clinical Risk Management, 2009, 5 (3): 
对 少数 晚期 和 出 现 心肺 功能 衰竭 的 患者 ,可 进行 心肺 。 575-584. 

移植 。 5, Fishman AP,Elias J,Fishman JA,et al. Fishman’s Pulmo 


nary Diseases and Disorders, 4th cd, New York: McGraw-Hill 


【预后 】 

2/3 的 患者 可 自行 缓解 ,而 10%~~30% 的 患者 呈 慢 性 
进行 性 发 展 。 部 分 患者 药物 减 量 或 停 药 后 复发 。 病 死 率 约 。 immunopathogenesis, and therapeutics. JAMA, 2011, 305 (4): 
1% 一 5% ,心肺 和 中 枢 神 经 系统 受累 是 主要 原因 。 站 


Health Professional Division, 2008:933-980. 


6. Iannuzzi MC, Fontana JR. Sarcoidosis: clinical presentation, 
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质 ' 维 持 肺泡 开放 ,并 防止 肺泡 周 国 问 质 液 向 师 泡 星 浴 滑 。 

第 一 节 肺 水 肿 这 两 种 细胞 表面 都 含有 钠 离 子 通道 ,参与 钠 运输 。 肺 毛细 

在 春 学 而 记 平 的 肉 皮 细 胞 ， 内 度 细 | 昌 胞 间 的 连接 较为 

践 松 ,允许 少量 某 些 蛋白 质 +。 肺泡 上 皮 和 

肺 内 正常 的 解剖 和 生理 机 制 保持 肺 间 质 水 分 恒定 和 和 肺 毛细 血管 内 皮 能 表达 2 各 中 转运 稚 白 或 称 为 水 通道 
泡 处 于 理想 的 ; 态 : 以 利于 完成 肺 的 各 种 功能 。 任何。 代 自 (aguaporin, AQP)5、1,3 液体 的 交换 。 

原因 引起 肺 让 增多 和 浴 人 肺泡 ,引起 生理 电镜 观察 可 见 肺 泡 的 上 皮 与 血管 的 基底 膜 之 间 并 不 完 

ss, 孙 之 


金融 合 ,与 毛细 血管 相关 的 肺泡 壁 存 在 一 侧 较 薄 和 一 个 较 

































现 为 呼吸 | 大 的 膜 (图 17-11-2)。 上 皮 与 内 皮 站 底 膜 之 间 被 问 革 ( 蝇 间 
湿 有 网， 学 表现 为 以 肺 门 为 中 ， ee 个 eM 分离, 该 间 兴 与 支 周围 问 队 小 叶 间 隔 和 脏 





A 解 肺 液体 和 洲 质 转运 的 基本 原理 有 助 于 有 效 地 层 胸 膜 1 下 的 间 了 小 相连 通 ,以 利 液体 交换 。 进 入 肺 间 质 的 液 
治疗 须 水 肿 ， rm 在 厚 :但 肺泡 及! FH 电 锐 下 可 中 

如 洽 。 当 间 质 水 分 增 放 
fer 感受 器 , 传 至 中 枢 . 反 财 性 ed 加 
深 虽 快 .引起 胸腔 负 扑 增加 ,淋巴 管 液体 引流 世 增 多 、 

















〖 肺 内 液体 交换 的 形态 学 基础 

脂 泡 表面 为 上 皮 细 胞 , 约 有 90% 的 肺泡 表面 被 扁平 I 
型 肺泡 细胞 获 盖 .其余 为 开 型 上 师 泡 细胞 (网 17 11-1)。 开 型 
肺泡 细胞 含有 下定 的 砍 沸 类 物质 ,其 分 泌 物 进 入 及 泡 .在 肺 ”发 病 机 制 好 

泡 击 形成 一 沙 层 减低 肺泡 表面 张力 的 肺泡 表面 活性 物 无 师 泡 液体 清除 时 ,控制 水 分 通过 生物 半 透 蜡 的 各 种 
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图 17-11-1 


肺泡 腔 


上 皮 细 胞 间 紧 密 连 接 
I 型 上 皮 细 胞 







做 合 的 
基底 腊 i 
细胞 核 





Sel 人 
底 腊 有 皮 细 胞 细胞 间 连 
17-11-2 ”肺泡 毛细 血管 结构 示意 














因素 可 用 Starling 公式 概括 ,同时 考虑 到 滤 过 面积 和 回收 
液体 至 血管 内 的 机 制 时 ,可 改写 为 下 面 公式 : 
EVLW=((SAXLp)[ (Pmv— Ppnv)-o 
npms )])}— Flymph 
式 中 EVLW 为 肺 血管 外 液体 含量 ; SA 为 滤 过 面积 
Lp 为 水 流体 租 力 传导 率 ;Pmv 和 Pbmv 分 别 为 微血管 内 和 
微血管 周转 静水 压 ;6 为 蛋白 反射 系数 ,rss 和 rom 分别 为 向 
管内 和 微血管 周围 胶体 渗透 压 ,Flymph 为 淋巴 流 基 , 概 
百 了 所 有 将 液体 回收 到 血管 


菩 内 的 J 
尽管 是 徽 血管 和 间 质 静水 压 











Ca 一 





容 生 乃 


受 姿势 .重力 . 肺 容 基 尹 


至 循环 液体 量变 化 的 影响 .但 正常 Un 和 肺泡 均 能 保 
这 是 由 于 淋巴 系统 , 肺 间 质 蛋白 和 有 顺 


村 理想 的 湿润 状态 。 
应 性 的 特征 有 出 
余 的 水 分 。 肺 血管 充 量 
兽 加 10 倍 以 上 对 抗 及 水 肿 的 产生 。 起 次 要 作用 的 是 闹 间 
质 内 组 凶 效 应 , 它 由 微血管 内 静水 压力 升 高 后 型 




































液体 滤 过 增多 引起 ,效应 是 降低 xs , 反 过 来 减少 兆 滤 过 
虹 , 得 汶 i 透 性 增加 引起 的 肺 水 肿 不 起 作用 。 


研究 发 现 , 肺 泡 卫 型 细胞 在 儿 茶 酚 胺 使 
性 机 制 的 调节 下 ,可 主动 清除 肺泡 内 的 水 分 . 改 
[型 及 有 [ 弄 Na 通道 的 活性 与 凡 泡 内 液体 的 洲 除 率 有 关 



















肺泡 液体 交换 形态 学 
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基础 示意 


钠 先 通过 帽 泡 琴 侧 的 氮气 吡 嗪 咪 (amiloride) 敏 感性 钠 通道 
进入 细胞 内 ,再 由 位 于 基底 膜 侧 的 Na--K- -ATP 酶 将 钠 
硝 和 人 肺 间 质 。 某 些 疾 病 引 起 的 Na- 通道 失衡 会 导致 肺泡 
内 液体 清除 受 损 , 从 而 导致 肺 水 肿 的 发 生 。 据 此 .可 以 推论 
肺 水 肿 的 发 病 机 制 除了 Starling 公式 中 包含 的 因素 外 .还 
受 肺泡 上 皮 液 体 主动 转运 功能 的 影响 。 只 有 液 人 
用 强 于 回 吸收 的 作用 ,并 超过 了 肺泡 液体 的 主动 转运 能 力 
后 才 发 生 肺 水 肿 , 而 肺 水 肿 的 消散 需 肺 泡 液 体 转运 功能 的 


完整 。 
























【分 类 】 

分 为 高 压 性 肺 水 肿 ( 微 血管 庄子 
(微血管 压 正常 性 )、 负 压 性 肺 水 种 [胸腔 内 或 (和 ) 跨 肺 负 压 
的 绝对 值 增 大 ] 和 混合 性 肺 水 肿 (高 微血管 压 合并 高 肺 毛细 
血管 膜 通 透 性 肺 水 肿 )3 类 ( 表 17-11-1)。 


【病理 与 病理 生理 】 
肺 表面 苍白 ,含水 量 增多 ,切面 有 大 量 液体 渗 出 。 显 微 
镜 下 可 将 其 分 为 间 质 期 ,肺泡 壁 期 和 肺泡 期 。 问 质 期 是 肺 
水 肿 的 最 早 表现 ,液体 局 限 在 肺泡 外 血管 和 传导 气 道 周 围 
内 气管 ,血管 周围 腔 阶 和 叶 间 隔 增 宽 ， 
* 留 即 进入 泡 壁 期 。 液体 六 积 
在 厚 的 肺泡 毛细 血管 膜 一 侧 , 肺 泡 壁 进行 性 增 厚 。 发 展 到 
肺泡 期 时 ,充满 液体 的 肺泡 壁 会 哄 失 其 环形 结构 ,出现 袜 
皱 。 无 论 是 微血管 内 压力 增高 还 是 通 透 性 增加 引起 的 是 水 
肿 . 肺 泡 腔 内 液体 蛋 自 与 肺 间 质 内 容 相 同时 ,提示 表面 活性 
物质 破坏 ,而 且 上 皮 丧 失 了 滤 网 能 力 。 
及 水 种 可 影响 肺 顺应 性 、 弥 散 、 通 气 血 流 比值 和 呼吸 
类 型 . 间 质 期 最 轻 , 肺 泡 期 最 重 。 间 质 水 肿 主 要 由 于 弥散 中 
离 增加 影响 氧 的 弥散 .而 肺泡 水 肿 可 明显 加 重 通 气 血 流 比 


生 ) 、 常 讨 性 肺 水 肿 














































则 。 同时 由 二 县 周 异 税 流 让 激 ] 感受 器, 呼吸 浅 速 . 进 
A a 少 呼 圾 兽 吕 呼吸 功 





由 保 证 肌 和 包 通 气 伍 
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表 17-11-1 


压 性 肺 水 肿 

: 左 心 训 , 二 尖 辩 病 , 左 房 黏液 瘤 

: 原 发 性 萝 脉 闭塞 性 疾病 ,纵隔 纤维 化 或 
肉芽 肿 病 变 

神经 源 性 : 颅 蚁 外 伤 . 颅 内 压 升 高 , 冶 病 发 作 后 


, 常 压 性 及 水 lh 


肺 水 肿 的 分 类 





1 高 






~ 







TA 二 氧化 氨 、 i 
、 奥 氢 、 烟 雾 烧 伤 、 氨 气 .氮气 


吸入 有 毒液 
剂 ,乙醇 
高 原 
新 生 儿 暂时 性 呼吸 急促 
胸 穿 后 肺 复 张 性 肺 水 肿 


成 少 


本 :液体 性 轩 内 容 物 , 淹 溺 ,高 张 1 





性 造影 












其 他 脂肪 栓塞 , 肺 拓 伤 急性 放射 性 反应 ,外 环 
(四 氧 啶 蛇毒 ) .循环 的 血管 活性 物质 (组 胺 、 
六 肽 ,前列 腺 烷 、5- 羟 色 胺 ) 

: 肺 水 肿 
ij 管 时 或 全 身 麻 酬 拔 管 后 疗 亭 











所 引起 的 上 呼吸 














性 肺 水 肿 

性 肺 水 肿 :海洛因 (二 栈 吗 啡 ) 等 毒品 ,水 杨 酸 
阿 糖 胞 蔡 等 抗 肿 痛 药 物 和 免疫 抑制 
Ff 吸 系统 药物 ,麦角 新 碱 等 妇 产 科 






药物 
肾 源 性 肺 水 肿 
急 必 窘迫 综合 征 (ARDS) 





后 , 即 出 现 CO; 洲 入 和 呼吸 性 酸 中 毒 。 

此 外 , 竺 水 肿 间 质 期 即 可 表现 出 对 血 流动 力学 的 影响 。 
间 质 静水 讨 升 高 可 付 近 微血管 ,增加 肺 循 环 阻力 , 升 高 
肺动脉 压力 。 低 气 和 酸 中 毒 还 可 直接 收缩 肺 血管 ,进一步 
恶化 血 流动 力学 :加重 右 心 负荷 ,引起 心 功能 不 全 。 











〖 临 床 表现 】 
而 压 性 肺 水 肿 体 检 时 可 发 现 心脏 病 体 征 ,表现 依据 病 
量变 化 。 在 Do 种 间 质 期 .患者 可 主诉 咳嗽 \ 胸 闽 、 呼 吸 困 
难 ,个 因 闪 < 肿 液 大 多 局 眼 在 间 质 腔 内 ,只 表现 轻 度 
呼吸 浅 速 :中 不 到 踊 音 。 因 弥散 幼 能 血 流 比 
信 失 调 而 出 现 动 脉 血 气 分 扩 降 低 。 待 肺 水 肿 液体 渗入 到 及 


















汐 乒 ,患者 可 咳 『 做 :产生 呼吸 困难 和 端 坐 呼 
豚 .可 昕 到 上 其 加 而 和 人 氧 血 症 加 重 、 
此 全 出 现 0O 注 朱 有 有 

贷 讨 作 肝 来 各 的 患者 通常 角 道 堵塞 . 呼 鹃 困 
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难 . 吸 气 三 四 征 , 趾 者 面部 表情 痛 

沫 痰 等 。 随 着 肺 水 肿 的 进展 .还 可 阅 及 肌 音 ， 个 和 有 

鸣 音 。 辅 助 检 查 提 示 氧 饱和 度 进行 性 降低 、 严重 的 低 氧 血 
常 压 性 和 混合 性 肺 水 肿 的 临床 表现 可 因 病 因而 异 ,而且 

同一 病因 引起 的 肺 水 肿 也 可 依 不 同 的 患者 而 呈现 不 同 的 临 

床 表现 。 吸 入 毒性 气体 后 惠 者 可 表现 为 咳嗽 \ 胸 闽 、 气 铂 





加 



























诊 可 发 现 肺 内 干 电 音 或 唑 鸣 音 。 吸 入 轩 内 容 物 后 主要 表现 
为 气短 咳嗽 ,通常 为 干咳 。 如 果 患 者 度 过 急性 肺 水 如 期 ,可 
咳 出 脓 性 黏 痰 , 疾 培养 为 需 氧 和 厌 氧 获 。 滥 户 后 ,由 于 肺泡 





内 的 水 分 吸收 需要 一 定时 间 ,可 表现 咳嗽 . 盯 内 湿 哆 音 , 血 气 
分 析 提 示 严 重 的 持续 性 低 氧 血 症 , 部 分 病例 表现 为 代谢 性 酸 
中 毒 , 少 见 呼吸 性 酸 中 毒 。 高 原 性 肺 水 肿 的 症状 发 生 在 到 达 
高 原 的 12 小 时 至 3 天 内 ,主要 为 咳嗽 ,呼吸 困难 ,乏力 和 咯 
血 和 胸骨 后 不 适 。 体 检 可 发 现 发 绀 和 ; 速 , 吸 氧 或 回 到 
海平 面 后 迅速 改善 。 对 于 吸毒 或 注射 毒品 患者 来 讲 , 豚 严 焉 
的 并 发 症 之 一 即 是 肺 水 肿 。 过 旦 应 各 因 后 : 肺 水 肿 的 发 
生 率 为 48%~75%, 也 有 报道 应 用 美沙 珊 , 右 丙 氢 芬 (propoxy 
phene) , 殷 氮 曹 (chlordiaze epoxide) 和 乙 丽 旨 诺 ( ethchlorvwynoD) 也 
可 诱发 肺 水 肿 。 患 者 出 现 撒 迷 .鼻腔 和 口腔 喷 出 粉红 色 泡 
沫 状 水 肿 液 ,严重 的 低 氧 血 症 、 高 碳酸 血 症 ` 呀 吸 性 合并 代 
谢 性 酸 中 毒 。 肾 源 性 肺 水 肿 表现 为 少 尿 .水 肿 等 .同时 因 体 
内 代谢 素 乱 ,导致 肺 部 炎症 应 激 反应 ,引起 肺 上 皮 细胞 渗透 
性 增加 ,出 现 急 性 肺 水 肿 的 表现 。ARDS 见 本 篇 第 十 九 章 
急性 呼吸 窘迫 综合 征 。 















































影像 学 改变 】 

典型 间 质 期 吨 水 肿 的 久 线 表现 主要 为 肺 血 管 纹理 模 
机 ,增多 , 肺 门 阴影 不 清 , 肺 透 光度 降低 , 肺 小 叶 间 晤 增 宽 ， 
两 下 肺 肋 昭 角 区 可 见 Kerley B 线 , 偶 见 Kerley 入 线 。 肺泡 
水 种 主要 为 腺 泡 状 致密 阴影 ,弥漫 分 布 或 局 限于 一 侧 或 一 
叶 的 不 规则 相互 融合 的 模糊 阴影 ,或 时 有 Ld 展 逐 渐 
变 淡 的 贿 虑 状 阴 影 。 有 时 可 伴 少 量 胸肌 ek 增 
加 30% 以 上 才 可 出 现 上 - 述 表 现 。CT 和 磁 


基 甚 至 区 分 肺 充血 和 肺 间 质 水 肿 , 尤 其 是 
对 比 检查 更 有 意义 。 
















体位 变化 前 后 的 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 病史 、 症 状 ,体检 和 X 线 表现 常 可 对 肺 水 肿 作出 
明确 诊断 ( 表 17-11-2)。 但 是 肺 含水 量 增多 超过 30% 时 才 
可 出 现 明显 的 和 X 线 变化 ,因此 需要 CT 和 做 共振 帮助 时 其 
诊断 和 鉴别 诊 浙 。 

此 外 ,热传导 稀释 法 和 血浆 胶体 渗透 卜 - 肺 毛细 血管 民 
RE 梯 度 测 定 可 计算 肺 血管 外 含水 量 及 判断 有 无 蚌 水 师 但 
的 潜 留 疼 肺 动脉 导管 。 如 朵 通 透 性 增加 时 .用 ”Te 人 血 
球 货 F In- 运 名 于 1 描 时 可 聚集 在 
肺 间 质 中 . 通 透 性 增加 性 肺 水 肿 尤 其 

























表 17-11-2 急性 肺 水 肿 的 诊断 过 程 


第 十 一 章 ” 肺 循环 疾病 





急救 常规 吸 氧 
辐 A 号 人 





既往 史 


检查 五 大 生命 体征 检测 
体温 
脉搏 (频率 及 节律 ) 
血压 
呼吸 (频率 及 节律 ) 
包 和 度 
质 环 及 呼吸 系统 的 体格 检查 






出 汗 情况 
颈 前 脉 排 动 
心 尖 捕 动 ( 收 稍 及 舒张 情况 ) 







让 
二 


微血管 血 流 灌注 7 
肺 部 干 湿 哆 音 
监测 血压 
动态 心电图 
氧 亿 和 度 
备 体 外 除 阁 仪 
洲 虚 备 尿 
检查 ( 按 震 进 ”立即 予以 12 导 联 心电图 
行 7 胸 片 
加 急病 理学 检测 
有 册 钙 蛋白 
BNP 


其 他 检查 ; 尿 常 规 .电解 质 , 肝 功 能 . 血 


糖 .全 血 检 查 , 动 脉 血气 ee 
早期 超声 心动 图 (取决 于 患者 的 耐 受 能 
为 





此 外 , 商 压 性 与 常 压 性 肺 水 肿 在 处 理 上 有 所 不 同 ,两 省 
应 加 以 鉴别 ( 表 17-11-3)。 





【治疗 了 
(一 ) 高 压 性 肺 水 肿 的 治疗 
1 病因 治疗 ”药物 引起 者 立即 停止 扫 有 可 疑 药物 , 输 
液 速度 过 快 者 立即 停止 或 减 
了 诱发 者 立即 应 用 恰当 抗 生 
现 声 并 给 予 艇 蕊 齐 . 麻 其 齐 过 呈报 入 省 立即 也 以 洗 具 和 有 好 
抗 药 。 
2. 体位 
济 性 体 完 时 












定 于 特殊 体位 
时 者 回 定 下 仰卧 位 。 


,如 出 现 意识 下 失 或 























表 17-11-3 心 源 性 与 非 心 源 性 肺 水 肿 的 鉴别 
项 目 高 压 性 肺 水 肿 常 压 性 肺 水 肿 
病史 有 心脏 病史 无 心脏 病史 .但 
有 其 他 基础 疾 
患 病史 
体征 有 心脏 病 体征 无 心脏 异常 
体征 
发 热 和 和 白 细 较 少 相对 较 多 
胞 增多 
和 线 表现 自 肺 门 向 周围 蝴蝶 肺 门 不 大 ,两 肺 
状 泛 泣 ， ee 周围 弥漫 性 小 
影 增 深 斑 片 阴影 
水 肿 液 性 质 。 蛋白 含量 低 蛋 
水 肿 液 胶体 去 0.6 >0.7 
渗透 压 /血浆 
胶体 渗透 压 
肺 毛 细 血 管 出 现 充 血性 心 衰 时 ”过 12mmHg 
模压 PCWP>18mmHg 
肺动脉 舒张 ”<=0. 6kPa >0. 6kPa 
压 - 肺 毛细 血 
管 模压 差 
利尿 剂 治疗 心 影 迅速 缩小 心 影 无 变化 . 且 
效果 肺 部 阴影 不 能 
在 工 一 2 天 内 
消散 
3. 氧 疗 ” 肺 水 肿 患 者 通常 需要 吸入 较 高 浓度 氢气 才 





能 改善 低 氧 血 症 ,最 好 用 湿 化 器 内 置 75 中 一 95 兴 酒精 或 
10%% 硅 酮 有 助 于 消除 泡沫 。 
4. 吗啡 每 剂 5 一 10mg 皮下 或 济 脉 注射 可 减轻 焦虑 

还 可 通过 中 枢 性 交感 抑制 作用 降低 周围 血管 阻力 ,i 
吸 道 平滑 肌 , 改 善 通 气 ,减少 呼 吸 运动 的 能 量 
性 肺 水 肿 效果 最 好 ,但 禁用 于 休 
是 水 者 。 

5. 利尿 呐 塞 米 ( 速 尿 )20 一 80mg 静脉 推 注 可 迅速 利 
尿 、 减 少 循环 血 量 ,减轻 心 胜 负荷 , 升 高 血浆 上 胶体 渗 减 
少 微血管 滤 过 液体 量 , 并 有 一 定 的 扩 血 管 效果 。 但 不 宜 用 
于 血 容 量 不 足 者 , 若 无 明 显 液体 赵 负 荷 的 情况 应 避免 使 用 
本 药 。 对 静脉 注射 号 塞 米 反 应 不 明显 的 容量 超人 负荷 中 冰 也 
可 使 用 螺 内 酯 25~50mg 口服 。 

管 舒 张 剂 ” 对 师 水 肿 有 效 的 征管 从 

剂 .动脉 千张 剂 和 混合 性 千张 剂 。 
H 








张 呼 
耗 。 对 心 源 
克 、\ 呼 吸 抑制 和 慢 阻 肺 合并 
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和 ns 油 . 以 10~15yg min 上 


20mmHg) 、 凡 血 
头 粕 或 心 


- 定 的 侍 难 以 妃 过 的 


Ong min 
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第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


的 速度 静脉 给 药 ,每 3 一 5 分 钟 增 加 5 一 10pg 的 剂量 直到 达 
到 理想 效果 。 动 脉 舒张 压 不 应 小 于 60mmHg, 收 缩 压 峰 值 
应 该 高 于 100mmHg. 多 数 患 者 在 50 一 100pg/min 剂量 时 
] 可 以 获得 理想 的 效果 。 注 意 48 小 时 内 禁用 PDE5 抑制 剂 。 

7. 强 心 剂 、 主 要 适用 于 快速 心房 着 动 或 心房 扑 动 诱 
发 的 肺 水 肿 。 两 周 内 未 用 过 洋 地 黄 类 药物 者 ,可 用 毒 毛 花 
苷 攻 0.25mg 或 毛 花 音 两 0. 4 一 0. 8mg 溶 于 和 葡萄糖 内 缓慢 
静 注 。 对 于 心 源 性 休克 或 高 容量 状态 下 收缩 压 <90mmHg 
时 ,也 可 选用 多 巴 酚 丁 胺 、 多 巴 胺 等 B 受 体 激动 药 、 米 力 农 、 
依 诺 背 柄 等 磷酸 二 栈 酶 抑制 剂 。 

8. 2: 受 体 激动 药 “ 已 有 研究 表明 务 化 吸入 长 . 短 效 育 受 
体 激动 药 .如 特 布 他 林 或 沙 美 特 罗 可 能 有 助 于 预防 肺 水 肿 或 
加 速 肺 水 肿 的 吸收 和 消散 ,但 其 疗效 还 有 待 于 进一步 验证 。 

9. 肾上腺 糖 皮质 激素 ”尽管 对 肺 水 肿 的 治疗 价值 存 
在 分 歧 , 但 有 研究 表明 能 减轻 炎症 反应 和 微血管 通 透 性 , 促 
进 表 面 活 性 物质 合成 ,增强 心肌 收缩 力 和 降低 外 周 血管 阻 
力 和 稳定 溶 酶 体 蜡 。 可 应 用 于 高 原 肺 水 肿 , 中 毒性 肺 水 肿 
和 心肌 炎 合 并 肺 水 肿 。 通 常用 地 塞 米 松 20 一 40mg/d 或 氨 
化 可 的 松 400 一 800mg/d 静脉 注射 连续 2 一 3 天 。 但 不 适 
合 长 期 应 用 。 
0. 低 分 子 量 肝素 ”可 预防 可 能 出 现 的 静脉 血栓 栓 
赛 。 如 条 件 允许 , 可 早期 使 用 依 诺 肝 素 , 每 天 皮下 注 
射 40mg。 
1. 减少 肺 循环 血 量 ”患者 坐位 , 双 腿 下 垂 或 四 肢 轮 
流 扎 缚 静脉 止血 带 , 每 20 分 钟 轮番 放松 一 肢体 5 分 钟 , 可 
减少 静脉 回 心 血 量 。 适 用 于 输液 超 负荷 或 心 源 性 肺 水 肿 ， 
禁用 于 休克 和 贫血 患者 。 

12. 机 械 通气 ”出现 低 氧 血 症 和 (或 )CO: 注 留 时 ,可 
经 面 畦 或 人 工 气 道 机 械 通 气 , 辅 以 3 一 10cmHsz O 呼 气 末 正 
压 . 但 SBP<90mmHg、 意 识 模糊 或 休克 者 慎 用 。 

(二 ) 负 压 性 肺 水 肿 的 治疗 ” 负 压 性 肺 水 肿 的 治疗 最 
主要 的 是 解除 气 道 梗 阻 ,纠正 低 氧 血 症 。 上 患者 无 血 容量 减 
少 的 情况 下 可 考虑 使 用 利尿 剂 减 轻 肺 水 肿 。 合适 的 气 道 管 
理 、 及 时 纠正 低 氧 血 症 以 及 利尿 剂 的 使 用 治愈 大 部 
E 及 水 肿 患者 。 若 道 梗阻 需 考 虑 构建 






















































































PEEP 的 机 
激 引起 , 需 使 用 殖 珀 胆 碱 放松 鹏 肌 。 

(三 ) 常 压 性 肺 水 肿 和 混合 性 肺 水 肿 治疗 ”参见 
ARDS 等 有 关 童 节 。 
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第 二 节 急性 肺 血栓 栓塞 症 


薪 进 罕 


【概述 】 

肺 栓塞 (pulmonary embolism, PE) 是 指 肺 外 的 栓 子 经 
静脉 系统 回流 到 右 心 ,在 肺动脉 中 堵塞 而 引起 的 以 肺 循环 
障碍 为 基础 的 一 系列 临床 病理 生理 综合 征 ,包括 肺 血栓 栓 
塞 症 脂肪 栓塞 综合 征 、. 羊 水 栓塞 .空气 栓塞 等 。 其 中 肺 血 
栓 栓 塞 症 (Pulmonary thromboembolism, PTE) 是 最 常见 的 
一 种 类 型 ,为 来 自 静 肪 系统 或 右 心 的 血栓 阻塞 肺动脉 或 其 
分 支 所 致 疾病 ,以 肺 循环 和 呼吸 功能 障碍 为 其 
和 病理 生理 特征 ,通常 也 简称 为 肺 栓塞 。 肺 动脉 发 生 栓 
塞 后 , 若 其 支配 区 的 肺 组 织 因 血 流 受阻 或 中 断 而 发 生 坏 
死 , 称 为 肺 梗死 (pulmonary infarction, PI) 。 引 起 肺 血栓 栓 
塞 症 的 血栓 主要 来 源 于 深 静 脉 血栓 症 (deep venous throm- 
bosis,DVT) 。 肺 血栓 栓塞 症 常 为 深 前 脉 血 丛 症 的 并 发 
证 ,PTE 与 DVT 共 属于 静脉 血栓 栓塞 证 (venous thrombo- 
embolism, VTE) ,为 静脉 血栓 栓塞 症 的 两 种 类 型 , 亦 即 “ 同 
一 个 血管 ,同一 种 血栓 ”。 














【流行 病 学 】 

”目前 缺乏 最 新 的 全 球 范围 的 肺 栓塞 的 流行 病 学 资料 ， 
而 国内 的 资料 更 不 全 ,并 长 期 误 认为 在 我 国 肺 栓塞 是 一 种 
少见 病 , 军 见 病 。 从 临床 数据 看 ,美国 国家 医院 出 院 数据 库 
20 年 内 的 资料 表明 : 肺 栓塞 占 美国 非 联邦 医院 住院 患者 的 
0.4%, 每 年 约 15 万 人 因 肺 栓 赛 而 住院 ,而 且 20 年 来 没有 
明显 的 变化 趋势 ,但 是 很 多 学 者 认为 这 些 数据 低估 了 患者 
数量 ,应 该 有 1% 左右 。 


【 易 患 因素 】 
| 肺 栓塞 的 形成 因素 复杂 , 早 在 150 年 前 德国 著名 病理 
学 家 Virchow 就 提出 血栓 形成 三 要 素 : 血 流 湾 灌 血液 高 凝 
状态 和 血管 内 膜 损伤 。 实 际 上 深 静 脉 血栓 形成 是 上 述 三 要 
素 综合 作用 的 结果 。 按 各 种 原因 ,分 为 先天 性 和 获得 性 因 
素 ( 表 17-11-4) 。 





【临床 分 类 】 
肺 栓塞 的 分 类 多 种 多 样 , 可 以 按照 临床 症状 、 形 成 时 
间 、 血 栓 大 小 ,临床 表现 等 进行 一 系列 分 类 。 
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表 17-11.4 现 .肺动脉 扩张 . 右 心室 、 右 心房 出 现 扩大 或 肥大 。 
a 肺 组 织 通过 肺动脉 ` 支 气管 动脉 双重 循环 以 及 广泛 的 
先天 性 因素 区 各 性 因 案 侧 支 循环 代 偿 , 外 加 氧气 由 肺泡 内 直接 弥散 至 肺 组 织 , 办 此 
搞 凝 血 栈 缺乏 活动 诚 少 具有 多 重 氧 供 ,而 且 一 般 的 肺 栓塞 会 被 自 溶 :所 以 肺 组 织 不 厂 
: 1 易 引 起 梗死 。 但 是 合并 严重 的 心肺 疾病 心肺 功能 不 全 . 师 ， 
Re 0 a 静脉 洪 血 \ 肺 水 肿 、 肺 部 感染 及 支气管 阻塞 时 .多 重 氧 供 受 
站 人 手术 、 外 伤 .光复 伤 、 固 定 、 到 影响 导致 肺 组 织 缺 血 梗死。 因此 肺动脉 血栓 的 大 小 与 村 
Ie hs a 去 证 死 不 成 正比 .而 肺 梗死 的 范围 与 预后 亦 不 成 比例 
= 妊娠 和 产 福 其 梗死 的 肺 组 织 ,多 位 于 肺 周 ,肉眼 观 呈 瞳 红色 、 略 高 出 
真性 红细胞 增多 症 周 国 肺 组 织 , 胜 层 胸膜 表面 有 纤维 素 渗 出 ,局 部 肿胀 。 桓 死 
高 脂 蛋 和 抗 磷脂 抗体 综合 征 灶 多 呈 指 向 肺 门 的 槐 形 。 显 微 镜 下 肺泡 腑 内 可 见 大 量 红 细 
低 组 织 因子 劳 路 抑制 “口服 避孕 药 胞 、 富 含 含 铁血 黄 素 的 香 只 细胞。 慢性 期 后 , 病 此 可 以 完全 
因子 激素 蔡 代 治疗 消失 ,或 形成 疗 痕 组 织 。 但 是 临床 上 有 时 很 难 与 及 萎缩 和 
同型 半 胱 贷 酸 ,因子 如 、 肥胖 肺 不 张 区 分 。 
及 和 区 升 高 中 心静 脉 插 管 肺 栓 寒 时 ,多 在 血栓 的 同 侧 出 现 胸腔 积 液 .一 般 以 庙 
纤维 蛋白 原 , 淀 血 酶 激活 ”阻塞 性 睡 距 呼 吸 暂 停 综 性 , 渗 出 液 为 主 , 积 液 量 多 以 少 到 中 等 量 为 主 .罕见 大 量 。 
的 纤维 蛋白 溶解 抑制 。 合 征 
剂 升 1 





训 白 塞 病 

1 临床 症状 分 类 ”临床 上 为 便于 对 不 同 程度 的 PTE 
采取 相应 治疗 ,将 PTE 分 为 以 下 临床 类 型 : 

(1) 大 面积 PTECmassive PTE) :临床 上 以 休克 和 低 
血压 为 主要 表现 , 即 体循环 动脉 收缩 压 二 90mmHg. 或 较 基 
名 值 下 降幅 度 宇 40mmHg, 持 续 15 分 钟 以 上 。 但 须 除外 新 
发 生 的 心律 失常 , 低 血 容量 或 败血症 所 臻 的 血压 下 降 。 

(2) 非 大 面积 PTECnon-massive PTE) :不 符合 以 上 大 
面积 PTE 标准 的 PTE。 部 分 患者 超声 心动 图 出 现 有 右 心 
室 运 动 功能 减弱 或 临床 上 出 现 心 功能 不 全 表现 , 归 为 次 大 
面积 PTE(submassive PTEY. 

欧洲 心脏 病 协会 也 将 上 述 三 种 类 型 相应 定义 为 高 危 、 
中 危 和 低 危 肺 栓塞 ,只 是 在 中 危 肺 栓塞 定义 中 加 入 心 胜 肌 
钙 蛋 白 , 心 房 利尿 肽 的 指标 。 

2. 形成 时 间 分 类 ”当然 也 可 以 按照 时 间 来 进行 分 类 : 
以 发 病 三 个 月 为 界限 分 为 急性 肺 血栓 栓塞 症 (acute pulmo- 
nary thromboembolism) 和 慢性 肺 血栓 栓塞 证 ,但 是 临床 上 
很 难 确定 发 病 时 间 。 也 有 人 将 一 到 三 个 月 之 间 的 血栓 称 为 
亚 急性 肺 栓塞 。 还 可 以 通过 肺动脉 压力 来 推测 肺 栓塞 的 病 
程 ,一 般 入 动 脉 压力 超过 50mmHg 者 为 慢性 肺 栓塞。 


【病理 】 
血栓 在 肺动脉 内 膜 附着 后 ,开始 会 出 现 体积 萎缩 , 血 流 
冲击 血栓 中 的 朴 松 部 分 ,部 分 体积 小 的 栓 子 会 在 两 周 左右 
自 溶 消失。 如 果 ! 栓 不 能 溶解 , 则 会 出 现 肉芽 组 织 机 化 、 炎 
性 细胞 浸润 (以 淋巴 细胞 为 主 ) .吞噬 含 铁血 黄 罕 的 细胞 ( 知 
只 细胞 , 单 核 细 胞 , 浆 细 胞 )。 此 外 ,血栓 中 还 可 出 现 钙化 、 
纤维 化 、 网 格 状 或 第 孔 状 再 通 。 慢 性 化 的 过 程 中 ,肺动脉 将 
发 生 改 变 : 内 脐 弦 样 硬 化 、 洋 列 样 改变 ,严重 者 出 现 肺动脉 
壁 的 局 灶 性 纤维 素 样 坏死 或 玻璃 样 变 。 随 着 肺动脉 高 压 的 




















【病理 生理 】 

(一 ) 血 流动 力学 血栓 堵塞 肺动脉 后 , 受 机 械 阻 寒 作 
用 以 及 神经 体液 因素 影响 导致 肺动脉 收缩 , 肺 循环 阻力 增 
加 ,肺动脉 压力 升 高 ,大 部 分 肺 栓 塞 患 者 肺动脉 压 力 升 高， 
可 达 30mmHg 以 上 ,但 是 急性 其 增加 值 不 超过 20mmHg 。 

机 械 阻塞 作用 是 主要 而 直接 的 影响 因素 ,为 肺动脉 高 
压 的 基础 。 由 于 肺 循环 存在 低压 的 :储备 能 力 很 
大 ,因此 只 有 超过 50 站 以 上 的 看 管 床 被 阻塞 时 , 才 出 现 显 
著 肺 动 肪 高压。 资料 表 明 超 过 60% 的 肺 栓塞 患者 肺动脉 
平均 压 超 过 50mmHg。 但 是 有 时 机 械 阻塞 的 程度 与 肺 循 
环 的 变化 不 一 致 ,例如 ; 当 侧 肺 动脉 主干 完全 钳 夹 时 .并 
不 会 出 现 显著 的 肺动脉 压力 增高 ;但 是 有 时 仅 有 25 吧 的 肺 
动脉 血栓 时 , 却 可 以 1 出 现 严重 的 肺动脉 高 压 。 现在 发 现在 
肺 栓塞 的 过 程 中 ,除了 血栓 的 机 械 性 阻塞 以 外 .神经 体液 因 
素 所 引起 的 肺动脉 的 痉挛 收缩 也 起 重要 的 作用 .在 急性 检 
塞 的 短 时 间 内 尤为 突出 。 
L 栓 中 富 含 交 联 的 纤维 蛋白 和 聚集 的 血小板 还 有 允 
种 炎 性 细胞 的 浸润 ,不 断 向 循环 中 释放 一 系列 的 炎症 介质 
导致 肺动脉 的 强烈 收缩 。 这 些 炎 炎症 因子 中 最 重要 的 血管 活 
性 因子 是 TXA: 和 5-HT。TXAs 为 花生 四 炳 酸 的 代谢 产 
物 ,与 5HT 一 样 主要 由 活化 的 血小板 释放 的 ,两 者 均 产 生 
较 强 的 肺 血 管 收缩 效应 。 内 皮 素 主要 来 源 于 肺动脉 血 管内 
皮 . 导 致 肺 血管 .冠状 动脉 的 收缩 。 烯 类 (B;、C.,、 
D:;) 也 有 缩 血 管 作 用 .并 使 血管 : 增 此 外 .上 肺 栓 察 
造成 的 低 氧 血 症 导致 肺 血 符 收 缩 ， 进而 加 剧 nad 

肺 循环 阻力 升 启 循环 的 始 动 内 素 。 Os 通过 
有 心室 做 功 和 交感 兴奋 可 维持 血 流动 力学 < 本 
肺动脉 阻力 的 进 -一 步 增加 .每 持 心 输出 访 泊 下降 , 丰 有 心 
号 洒 其 宛 坟 上 疝 : 心 室 扩 张 。 当 肺动脉 压力 进一步 让 1 


不 足以 代 偿 时 、 有 心房 由 力也 升 商 , 必 房 扩 太 ， 报 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


终 右 心 功能 出 现 不 能 完全 代 偿 ,表现 为 右 心 衰竭 征象 : 体 循 
环 注 血 、 血 压 下 降 。 

(二 ) 呼吸 功能 

1. 肺泡 死 腔 增 大 ”血栓 阻塞 肺动脉 时 ,导致 相应 肺 组 
织 血 流 显 著 减 少 :通气 血 流 比 值 严重 失调 . 死 腔 增 大 .呼出 
气 二 氧化 碳 浓 度 降 低 ( 放 射 性 核 罕 肺 通气 灌注 扫描 诊断 肺 
栓塞 的 理论 基础 ) ,出 现 不 同 程度 的 低 氧 血 症 。 随 着 血管 再 
通 .通气 血 流 比例 失调 逐渐 改善 ,肺泡 死 腔 也 随 之 减少 。 

2. 通气 异常 ”血栓 释放 的 炎症 介质 TXA;s 内 皮 素 、5- 
HT. 组 胺 、 缓 激 肽 和 血小板 活化 因子 (PAF) 等 均 可 以 诱发 
支气管 痉挛 。 死 腔 增 大 导致 的 呼出 气 二 氧化 碳 浓 度 降 低 也 
可 以 诱发 气 道 疼 挛 。 为 了 满足 机 体 代谢 需求 ,分 钟 通气 量 
增 大 ,以 排除 足够 的 二 氧化 碳 ,临床 上 出 现 低 碳酸 血 症 。 呼 
吸 功 增加 ,加 重 呼吸 困难 。 

3. 肺 不 张 ” 肺 栓塞 时 出 现 的 病变 区 域 血 流量 减少 , 合 
并 低 氧 血 症 , 敏 使 肺泡 荆 型 上 皮 细 胞 产生 的 肺泡 表面 活性 
。 同 时 由 于 多 种 炎症 介质 的 释放 导致 肺 毛细 血管 
加 ,引起 肺泡 水 肿 。 这 些 都 加 剧 了 肺 痿 陷 和 肺 不 
张 的 产生 ,由 于 通 透 性 增加 ,可 以 出 现 出 血性 肺 不 张 , 此 时 
搞 组 织 并 未 坏死 , 当 血 流 回 复 后 局 部 组 织 可 以 完全 恢复 正 
常 的 形态 和 功能 .有 别 于 肺 梗 死 的 不 可 逆 性 。 


【临床 表现 】 了 
1, 主要 症状 ”临床 表现 无 明显 特异 性 ,表现 多 种 多 
羊 , 涉 及 呼吸 ,循环 和 神经 系统 等 多 个 但 是 如 果 患 者 
次 危重 无 法 及 时 进行 影像 学 诊断 时 , 症 诊断 依据 仍 
竹 吸 困难 、 网 痛 和 咯血 为 经 典 的 肺 栓塞 
上 只 有 不 到 30% 的 患者 出 现 。 
,发 生 率 大 约 
目 关 。 栓 塞 面 















































80 兴 一 90 兴 。 呼 吸 困 难 的 程度 与 栓 
积 小 时 ,可 基本 没有 呼吸 困难 ,但 是 


半 有 濒 死 感 



















痛 样 胸痛 发 生 
加 等 引起 冠 脉 缺 血 ,如 


站 出 现 心肌 梗死 ,多 以 右 室 为 主 ,为 预后 





不 佳 的 表现 
咯血 发 生 比 例 不 型 


多 的 原因 是 出 血性 


%。 少数 是 由 肺 梗 殖 引起 ,更 多 
: 张 。 出 血 重 一般 不 多 。 在 治疗 过 程 
分 病 生 加重 有 












证 如果 出 现 只 血 . 
发 痢 : 在 则 处 理 厚 册 














与 其 他 引起 学 厥 的 如 神经 源 性 \ 心 源 性 和 血管 源 性 疾病 相 
鉴别 。 

约 一 半 的 患者 可 以 出 现 烦躁 不 安 .人 惊 妨 和 濒 死 感 ,多 因 
严重 的 呼吸 困难 和 胸痛 所 致 ,出 现 这 些 症状 ,特别 是 程度 严 
重 时 ,往往 提示 栓塞 面积 较 大 .预后 差 。 不 可 轻易 诊断 为 痉 
症 , 而 贻误 诊治 。 

此 外 ,还 可 出 现 心 导 .腹痛 、 狂 死 等 。 还 儿 
静脉 血栓 的 症状 。 

2. 肺 栓塞 的 体征 ”患者 一 般 情况 良好 ,病情 严重 时 
多 呈 急 性 病 容 、 端 坐 呼吸 或 者 坐 卧 不 宁 。 发 绀 不 常见 。 
严重 患者 可 出 现 休 克 、 四 肢 湿 冷 。 呼 吸 频 率 多 大 于 20 次 / 
分 ,可 以 出 现 窦 性 、 室 上 性 和 室 性 心动 过 速 ,心房 着 动 以 
及 其 他 室 性 心律 失常 也 会 发 生 。 血 压 一 般 无 特异 性 改 
变 。 体 温 一 般 为 低热 ,高 热 少见 。 少 数 患者 肺 部 可 闻 及 
哮 鸣 音 , 出 现 少量 胸水 时 可 闻 及 胸膜 摩擦 音 。 收 缩 期 肺 
部 血管 杂音 不 易 逆 及 。 心 脏 检 查 : 肺 动脉 听诊 区 第 二 心 
音 亢进 (P, > Az), 三 尖 六 区 收缩 期 反 流 性 杂音 , 心 尖 上 
翘 。 右 心 误 时 ,可 出 现 舒 张 早期 奔 马 律 ` 颈 静脉 怒 张 , 肝 
脏 肿 大 、 肝 颈 反 流 征 阳 性 , 双 下 肢 水 肿 。 还 应 该 区 
脉 血栓 的 症状 和 体征 。 

















相关 深 






























【辅助 检查 】 
(一 ) 血 桨 D- 二 聚 体 (D-dimer) DD- 二 形体 是 血栓 中 
的 交 联 纤维 蛋白 在 纤 溶 系统 作用 下 产生 的 可 溶性 降解 产 
物 , 血 栓 检 骞 时 因 血栓 纤 维 蛋 白 溶解 使 其 血 浓度 升 高 。 对 
急性 PE 诊断 的 敏感 性 达 92% 一 100%, 但 特异 性 较 低 , 仅 
为 420% 左右 。 出血, 手术、 肿 痛 , 炎 症 ,感染 、 组 织 坏死 等 均 
: 升 高 。 临 床上 DD- 二 聚 体 对 急性 PE 有 较 大 
的 排除 诊断 价值 ， 若 其 含量 低 于 500pg， 可 基本 除 外 急性 
PE。 用 ELISA 法 进行 检测 ,敏感 度 最 高 。 
(二 ) 动脉 血气 分 析 “ 常 表现 为 低 氧 血 证 ,80 吕 的 患者 
出 现 低 碳酸 血 症 ,肺泡 -动脉 血 氧 分 压 差 (Pa-。0:) 增 大 。 
(三 ) 胸 片 ”可 见 斑 片 状 浸润 . 肺 不 张 、 贤 肌 抬 高 ,胸腔 
积 液 ,尤其 是 以 胸膜 为 基底 三 面 朝 向 肺 门 的 回 形 致密 表 影 
‘Hampton 驼峰 ) 以 及 扩张 的 肺动脉 伴 远 端 肺 纹理 稀疏 
《Westermark 征 ) 等 对 PE 诊断 具有 重要 价值 ,但 缺乏 特 
异性 。 
(四 ) 心电图 大 多 为 非特 异性 改变 。 较 常见 的 有 
一 VV 的 T 波 改变 和 ST 段 异常 ;部 分 病例 可 出 现 S1 Qn 


Tn 征 ( 即 工 导 S 波 加 深 , 帮 导 出 现 Q/g 波 及 T 波 倒置 ); 以 


元 全 或 不 完全 右 束 支 传导 阻 灌 肺 型 P 波 、 电 轴 右 偏 和 顺 
。 多 在 发 病 后 即刻 开始 出 现 ,其 后 随 病 程 的 演 









































关 例 可 发 现 碳 宁 壁 局 部 运动 
间隔 左 移 和 运动 噶 

腔 静 脉 扩 

站 向 和 肺 源 性 心 

















第 十 一 章 ，“ 肺 循环 疾病 















脏 病 ,但 尚 不 能 作为 PE 的 确诊 依据 。 若 在 右 房 或 右 室 发 应 该 常规 进行 该 项 检查 。 目 前 应 用 比较 多 的 是 彩 
现 血 栓 或 肺动脉 近 端 血 栓 , 同 时 患者 临床 表现 符合 PE, 可 多 勤 加 压 检 查 。 
作出 诊断 。 (七 ) 磁 共 振 成 像 ” 深 静脉 超声 临床 上 阴 攻 各. 但 





(六 ) 深 静 脉 超声 “” 深 静 脉 血 栓 的 确诊 对 于 肺 栓 塞 的 ”是 通过 MRI 可 以 提高 阴性 率 ,利用 其 血液 的 流 空 效应 .无 | 让 二 1 
诊断 有 重要 意义 ,90% 肺 栓塞 合并 深 议 脉 血栓 形成 。 肺 栓 。” 须 造影 剂 (图 17-11-3) 。 Hl 4 | 











图 17-11-3 MRI 
艇 外 及 股 深 静 脉 血栓 形成 (起 





左 侧 迪 总 


( 八 ) 确诊 检查 CT 及 动 玉 造 影 CCTPA)， 是 目 南 Sody Tne15 3281 
的 一 线 确诊 方法 。 能 发 现 段 以 上 肺动脉 内 栓 子 , ; we 








现 深 静 脉 栓 子 ,是 PE 的 确 He --。 其 直接 征象 为 
肺动脉 内 低 密度 充盈 缺损 ,部 或 完全 包 国 在 不光 的 
血 流 之 间 ( 轨 道 征 )， eh 缺损 ,和 远 : 
影 ; 间 接 征象 包括 肺 野 杭 形 密度 
度 区 或 盘 状 肺 不 张 ,中 心 es 长 及 远 3 
消失 等 。 但 对 亚 段 PE 的 诊断 价值 有 限 。( 图 17 
11-4) 

放射 性 核 索 肺 通气 习 描 : 典 型 肺动脉 
为 肺 灌注 显 像 多 发 的 肺 段 性 放射 性 分 布 减低 可 二 
期 的 肺 通气 显 像 和 胸部 X 线 检查 正常 ,表现 配 。 随 
栓 子 大 小 不 同 
性 或 全 肺 。 肺 ; 像 可 观 / 
管 。 诊断 的 准确 性 达 95 站 一 100 
正 用 药 合适 时 间 的 
变 了 岂可 导 敏 局 限 性 放射 性 分 布 油 
降低 。 













增 商 影 ,条 
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而 同 






CTA 075 B36f A 






直径 lmm 以 上 的 栓塞 血 


诊断 该 病 和 观察 疗 













:为 PE 诊断 的 经 典 方法 ,敏感 性 和 慎 红 性 
分 别 为 9 0 全 和 98578983。 PE 的 直接 征象 为 及 血管 内 造 
: 损 年 的 血 流 阻 断 。、 问 接 征象 有 

-局 部 低 灌 尘 
开发 症 其 








租 脉 回流 征 





全 于 诊断 的 敏 
的 患者 。 引 只 








命 -应 并 笑 党 所 此 








有 潜在 的 识别 新 上 用 血 栓 的 能 力 ,有 可 能 为 确定 溶 栓 方案 括 
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主要 是 药物 治疗 ,可 分 为 抗 许 、 溶 栓 、 降 低 肺动脉 压 
力 以 及 病因 治疗 等 。 对 一 过 性 可 逆 性 因素 继 发 的 肺 栓 
塞 患 者 ,建议 抗 凝 疗程 为 3 个 月 左右 。 不 明 原 因 的 肺 栓 
在 抗 活 3 一 6 个 月 后 ,可 评估 抗 凝 利 浆 ,如 无 出 血 
风险 ,可 考虑 长 期 抗 凝 。 反 对 常规 为 肺 栓 塞 患者 放置 深 
静脉 滤器 ,除非 有 抗 凝 禁忌 证 。 研 究 发 现 滤器 并 不 能 改 
著 致 死 性 肺 栓 塞 的 发 生 率 ,反而 会 加 重 深 萝 脉 血栓 
形成 。 

(一 ) 抗 沙 治 疗 ” 抗 凝 治疗 是 肺 栓塞 的 标准 治疗 ,能够 
改善 非 大 面积 急性 肺 栓塞 患者 的 症状 ,降低 复发 率 ,预防 血 
栓 形成 ,并 使 血栓 逐步 吸收 。 急 性 期 形成 的 血栓 3 个 月 左 
右 90% 的 患者 基本 可 以 吸收 (图 17-11-5A、B 分 别 为 患者 
抗 凝 前 和 抗 凝 后 的 CTPA 影像 )。 目 前 已 经 成 为 急性 肺 栓 
塞 的 标准 治疗 方法 。 目 前 指南 推荐 的 临床 上 报 常 使 用 的 抗 
族 药 物 主 要 有 低 分 子 肝素 、 华 法 林 及 因子 持 抗 药 , 普 通 肝 
索 由 于 其 使 用 时 必须 定时 监测 APTT ,出血 风险 较 大 ,临床 
上 应 用 较 少 。 

不 需 溶 栓 的 肺 栓塞 患者 和 溶 栓 后 的 肺 栓塞 患者 ,以 及 
拟 诊 肺 栓塞 的 患 禁 鼠 者 可 立即 开始 抗 凝 治疗 。 
应 月 出 APTT、PT 及 血 常规 ， 
活动 性 出 血 、 凝 血 功能 障 
高 血压 等 。 大 部 分 禁忌 证 





















































图 17-11-5 
A. 抗 凝 前 


患者 抗 凝 前 后 CTFA 
B. 抗 凝 后 






短 链 的 普通 肝素 ,对 于 
,皮下 注册 吸收 良好 ,全 


1. 低 分 子 肝素 “ 低 分 子 肝 素 
本 a 因子 无 作用 ,抑制 Xa 因子 活 必 












物 利用 度 超过 90% , 半 训 期 长 ,出 血 风 险 低 , 无 须 常 规 检 测 
凝血 指标 ,使 用 方便 安全 ,将 逐步 取代 普通 上 肝素。 但 在 大 面 
积 肺 栓塞 和 严重 肾 功能 不 全 者 ,推荐 使 用 普通 肝素 ,不 适用 










低 分 子 肝素 。 合 并 恶性 肿瘤 的 患者 ,建议 首选 低 分 子 于 素 
治疗 3 一 6 个 月 ,因为 与 华 法 林 相 上 低 50%, 且 低 
分 子 肝素 可 能 还 抑制 肿瘤 细胞 的 增殖 。 其 剂量 应 该 根据 体 
重 来 计算 ( 表 17-11-5)。 低 分 肝素 皮下 注射 至 少 5 天 ,在 


INR 连续 2 天 达标 后 可 以 停 用 。 











表 17-11-5 各 种 低 分 子 肝素 的 具体 用 法 
A 








英文 名 中 文 名 商品 名 剂量 与 方法 单 次 剂量 不 超过 
dalteparin sodium 达 肝 素 钠 法 安 明 2001U/kg,qd 18 000IU 
enoxaparin sodium 依 诺 肝素 钠 克 赛 100IU(1mg) /kg, bid 18 000IU 
150IU(1, 5mg) /kg, od 
nadroparin calcium 那 届 肝素 钙 速 碧 林 86IU/kg,bid 17 100IU 
171IU/kg,qd 








2. 普通 肝素 ”肝素 的 推荐 用 法 : 予 2000 一 5000IU 或 

按 80TUXkg 诲 脉 注 射 , 继 之 以 18IU/A(kg。 bh) 持续 静脉 滴 
注 。 在 开始 治疗 后 的 最 初 24 小 时 内 每 4 一 6 小 时 测定 1 次 
APTT, 根 据 APTT 调整 剂量 ,尽快 使 APTT 维持 
值 的 15 一 2.5 倍 。 达 稳 态 治疗 浓度 后 , 改 为 每 
APTT 1 次 ,使 用 肝 务求 达 有 效 水 平 , 若 抗 凝 不 充分 
” 重 影 肝素 剂量 调整 
-6。 肝 素 亦 可 用 皮下 注射 的 方式 给 
役 先 子 箱 脉 注射 负荷 量 2000~5000IU, 然后 按 250IU/kg 
利 基 每 12 小 时 皮下 注射 1 次 。 调 节 注射 剂量 使 注射 后 6 一 
小 时 的 APTT 达到 治疗 水 平 。 
3. 维生素 K 持 抗 药 一 华 法 林 ” 华 法 林 是 应 用 最 为 

和 来 持 抗 药 .其 通过 抑制 肝脏 环 氧化 请 ,使 无 





























活性 氧化 型 维生素 K 不 能 成 为 有 活性 的 还 原型 维 生 来 K， 
从 而 干扰 维 生 过 玫 血 因子 | 、 Wf、 这 、X 的 捧 化 ， 
使 这 些 | 贸 于 无 活性 的 前 体 阶段 而 达到 抗 凝 目的 。 由 
于 华 法 林 等 对 已 经 活化 的 凝血 因子 无 效 , 且 起 交 

不 适用 于 肺 栓塞 的 各 













5 汪 





华 法 林 首 剂 3~5mg 口服 ， k 
标 INR 维 持 2~3 之 间 , 六 
多 种 药物 的 影响 。 

搞 泌 药物 的 主要 并 发 症 就 是 各 种 部 位 的 出血 和 肝 
导 的 血小板 减少 症 。 其 他 如 皮肤 坏死 、 过 第 反应 、 骨 质 玖 松 
为 少见 的 并 素 引 起 的 出 血 可 用 鱼 精 黛 让 解救 . 华 
法 林 引 起 的 可 用 维生素 氏 
























表 17-11-6 根据 APTT 监测 结果 调整 静脉 肝素 剂量 的 方法 
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肺 循环 疾病 





























3 下 次 APTT 测定 
APTT 初始 剂量 及 调整 剂量 间隔 时 间 (h) 
治疗 前 测 基础 APTT 初始 剂量 :80IU/kg, 静 脉 注射 ,然后 按 18IU/(kg . h) 4~6 
议 脉 滴 注 
APTT<35s(<1. 2 倍 正常 值 ) 予 80IU/kg 静脉 注射 ,然后 增加 静脉 滴 注 剂量 4IU/ 6 
(kg* h) 
APTT 35 一 45s(1. 2~1. 5 倍 正常 值 ) 了 予 40IU/kg 药 脉 注射 ,然后 增加 静脉 滴 注 剂量 2IU/ 6 
(kg* h) 
APTT 46~70s(1. 5~2. 3 倍 正常 值 ) 无须 调整 剂 重 9 
APTT 71 一 90s(2. 3~3.0 倍 正常 值 ”减少 静脉 滴 注 剂量 2IU/(kg * h) 6 
APTT>90s(>3.0 倍 正常 值 ) 停 药 1h, 然 后 减少 静脉 滴 注 剂量 3ITU/(kg， h) 后 恢复 6 
葛 脉 滴 注 
一 
二 ) 溶 栓 治 疗 “” 溶 栓 治 疗 主要 适用 于 急性 大 面积 肺 。” 腺 转移 癌 ) ,动脉 到 动脉 (如 慢性 局 部 缺 血 或 感染 引起 的 支 
栓 赛 , 即 出 现 因 栓塞 所 致 休克 或 低 血压 的 病例 。 对 于 次 大 ”气管 动脉 到 肺动脉 的 分 流 ) 或 静脉 到 静脉 (如 晚期 肺 气 肿 合 
面积 肺 栓塞 溶 栓 存在 争论 。 溶 栓 治 疗 可 迅速 溶解 部 分 或 全 并 的 支气管 静脉 到 肺静脉 的 分 流 ) 的 异常 交通 。 肺 动静 肪 





部 血栓 ,恢复 肺 组 织 再 灌注 , 减 小 肺动脉 蛆 力 ,降低 肺动脉 
压 ' 改 善 右 室 功能 ,减少 严重 肺 栓 塞 患者 的 病死 率 和 复发 
率 。 溶 栓 的 时 间 窗 -一 般 定 为 14 天 以 内 ,但 鉴于 可 能 存在 血 
形成 过 程 ,对 溶 栓 的 时 间 窗 不 作 严格 规定 。 溶 检 
能 在 确诊 的 前 提 下 慎重 进行 。 对 有 溶 栓 指 征 的 病例 
宜 尽 早 开始 深 恰 。 通 过 外 周 静 脉 溶 恰 即 可 ,不 推荐 进行 介 
栓 。 目 前 认为 两 小 时 方案 出 血 发 生 率 最 低 , 则 伴 
具有 疗效 : 尿 激酶 2 万 U/kg, 或 者 tPA 50mg( 国 人 50mg 
与 100mg 相 比 ,疗效 相当 ,出 血 风险 小 )。 
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第 三 斩 ”及 动静 脉 瘘 


白 春 学 


镍 而 管 之 问 的 异常 交通 可 表现 为 动 防 到 节 肪 (如 申 状 








瘘 是 肺动脉 与 肺静脉 之 间 的 直接 交通 ,也 可 为 先天 性 或 后 
天 性 获得 性 疾病 ,两 者 临床 表现 和 治疗 原则 类 似 。 

先天 性 肺 动 静 脉 瘘 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,是 胚胎 时 期 
肺 循环 内 形成 的 一 支 或 多 支 肺动脉 与 肺静脉 的 异常 交通 。 
其 中 40%~65% 的 患者 还 伴 有 其 他 部 位 的 动静 脉 异常 交 
通 , 如 皮肤 、 黏 膜 和 其 他 器 官 的 遗传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 
症 , 称 为 Rendu-Osler-Weber 病 。 

肺 动 静脉 瘘 襄 状 扩张 。 主 要 包括 两 种 成 分 ,分别 
为 内 皮 细胞 连接 的 血管 腔 和 起 支持 作用 结缔 组 织 基 质 ,也 

少量 平 清 肌 。 由 于 血管 内 压力 较 低 .有 质 也 不 多 . 

， 静脉 壁 。 讼 用 内 可 有 血栓 形成 或 细菌 性 动 

脉 内 膜 炎 ,但 不 影响 周围 肺 组 织 ,不 引起 肺 不 张 , 支 气管 扩 
张 或 肺炎 。 其 中 1/3 为 多 发 性 , 常 位 于 肺 下 叶 近 胸膜 脏 层 。 
少数 发 生 在 肺 实质 深 处 。 




































【临床 表现 】 
临床 表现 与 肺 动 静脉 瘘 的 大 小 .数量 ,部 位 以 及 对 气 
体 交 换 的 影响 和 有 无 并 发 这 有关。 大 多 数 小 的 万 并 发 症 
的 肺 动 静脉 瘘 患者 无 症状 .直到 常规 或 因 其 他 疾病 做 胸 
部 影像 学 检查 时 才 被 发 现 .或 者 因 外 力 、 感 {| 
坑 动 静脉 疤 破 黎 时 才 表现 出 临床 症状 。 约 一 半 的 轧 普 
诉 呼 吸 困难 ,劳累 后 明显 .其 原因 可 能 与 大 量 来 自 肺 动脉 
的 混合 蒋 脉 血 直接 进入 了 肺 琅 脉 .引起 动脉 血 不 所 分 中 
大 幅度 降低 ,刺激 呼吸 中 相 末 梢 化 学 感受 器 所 和 化。 其 他 
常见 症状 是 于 星 破 狼 出 血 引 起 的 系列 表现 .可 发 生 在 卫 
做 光 部 位 和 出 血 程 度 而 异 
哥 腔 彼 网 为 咯血 . 破 向 胸膜 腔 时 则 引起 血 
胸 。 大 量 咯血 或 血 易 可 因 血 容 恒 者 呼吸 荔 
能 而 引起 体 充 、 严 重 呼吸 困难 .其 至 3 数 思 者 表 蜡 
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为 问 青 , 常 合并 遗传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 。 这 些 患 者 
还 可 伴 上 消化 道 出 血 . 中 风 、 脑 脓肿 或 癫 冯 发 作 等 。30 兴 
的 患者 可 表现 有 神经 症状 ,如 偏 头 痛 、 耳 鸣 、 头 党 、 复 视 和 
感觉 异常 ,甚至 偏 吗 。 怀 孕 往 往 也 会 加 重 肺 动 静脉 痿 的 
并 发 症 ,导致 流产 甚至 孕妇 死亡 。 

体检 发 现 主要 为 肺 动 静脉 瘘 本 身 的 体征 和 并 发 症 。 
1/3 的 患者 有 黏膜 皮下 毛细 血管 扩张 ,表现 为 面部 .前 胸 ,大 
腿 淡 红色 圆 形 散在 或 集聚 的 蜘蛛 疙 性 血管 扩张 。 呼 吸 困 难 
的 患者 常 有 发 维和 格 状 指 ( 趾 ) 。 肺 动静 脉 瘘 本 身 特有 的 体 
征 是 随 呼吸 变化 的 心脏 杂音 ,表现 为 吸 气 时 杂音 增强 , 呼 气 
时 减弱 。 这 是 因为 流 经 肺 动 静脉 瘘 的 肺 血 流 吸 气 时 增加 ， 
呼 气 时 减少 所 致 。 该 体征 在 关闭 声 门 用 力 吸 气 时 (Mnuller 
法 ) 明 显 增强 ,用 力 呼 气 时 (Valsalva 法 ) 明 显 减 弱 甚 至 消 
失 。 但 是 偶尔 可 出 现 非典 型 杂音 ,表现 为 呼 气 增强 或 在 心 
脏 舒张 期 听 到 。 





















































【辅助 检查 】 

上 典型 的 肺 动 静 脉 瘘 影像 学 常 表现 为 圆 或 厄 圆 形 、 密 度 
均 名 一致 ,周边 光滑 的 单个 或 葡萄 状 阴影 , 少 于 5 兴 的 肺 动 
静脉 瘘 可 有 钙化 点 。 但 是 胸部 平 片 不 易 发 现 较 小 的 肺 动 静 
脉 痿 ( 仅 66% 的 患者 有 异常 表现 ,这 取决 于 瘘 齐 的 大 小 及 
分 布 部 位 ),64 排 螺 旋 CT 血管 成 像 技 术 或 MRI 扫描 有 助 
于 发 现 瘘 变 与 肺 门 血管 的 关系 ,可 见 到 流 和 信和 流出 血管 与 
管 相连 。X 线 透视 可 证 明 瘘 变 的 波动 性 质 .特别 在 
故 Muller 法 和 Valsalva 法 检查 时 , 瘘 疲 的 波动 会 更 加 明 
显 。 对 诊断 困难 者 可 进行 肺 血管 造影 ,并 据 其 判断 痿 变 的 
数量 和 大 小 。 反复 和 大 量 略 血 的 患者 有 红细胞 减少 、 无 咯 
站 有 分 流明 显 增加 的 患者 有 低 氧 血 症 , 且 不 随 吸 入 纯 氧 
而 相应 升 高 。 
























【诊断 与 鉴别 诊断 】 





Valsalva 法 明显 改变 时 ,应 高 度 怀疑 本 病 并 做 影像 
但 部 分 支气管 扩张 、 结 核 、. 肉 芽 肿 疾病 、` 扳 立 性 师 结 








移 性 肺癌 可 有 与 本 病 相似 的 影像 学 表现 。 杂 音 近 心脏 时 ， 
还 应 与 先天 性 心脏 病 和 心脏 凑 膜 病 鉴 别 。 红 细胞 明显 增多 
时 ,应 与 红细胞 增多 症 鉴 别 ,但 肺 动 静 脉 疤 细胞 和 血小板 
计数 正常 ,无 脾 肿 大 。 鉴 别 困难 时 ,应 进行 肺动脉 造影 以 明 
确诊 断 。 怀疑 肺 动 静脉 瘘 的 患者 应 避免 子 以 肺 活 检 术 , 防 
止 操作 过 程 中 发 生 大 出 血 。 

















治疗 】 

手术 是 治疗 重度 肺 动 静 脉 瘘 的 最 有 效 疗法 。 有 明显 发 
绀 ` 红 细胞 增多 ,咯血 或 病变 迅速 增 大 时 应 考虑 手术 。 为 了 
尽 可 能 多 地 保留 正常 肺 组 织 ,可 根据 病变 范围 ,采取 与 病灶 
有 一 定 距离 的 杭 形 、 肺 段 或 肺叶 切除 手术 。 然 而 ,多 达 1/3 
的 患者 有 多 处 病灶 , 术 后 可 能 复发 为 提高 手术 根治 率 , 术 
前 应 常规 肺动脉 造影 ,全 面 了 解 及 动静 脉 瘘 的 数量 和 波及 
范围 ,以 便 手 术 时 彻底 切除 。 如 果 手 术 成 功 , 肺 动 静 肪 烧 的 
本 身 症状 即 全 部 消失 ,治愈 率 达 95 吧 一 100%%。 

目前 ,栓塞 疗法 由 于 作 简 便 , 成 功率 高 ,并 发 证 少 等 特 
点 ,已 经 在 某 种 程度 上 取代 了 手术 疗法 ,成 为 非 重 度 及 动静 
脉 天 的 一 线 治疗 方案 。 栓 塞 法 的 大 致 原理 是 通过 堵塞 肺 动 
静脉 冶 的 改动 脉 ,并 堵塞 周围 可 能 供给 痰 奖 血 流 的 劳 冯 
动脉 ,达到 闭塞 的 效果 。 
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第 十 二 章 胸膜 疾病 


第 十 二 全 胸膜 疾病 


胸膜 疾病 是 以 胸膜 与 胸膜 腔 的 解剖 结构 和 生理 功能 异 
常 为 特征 的 一 系列 疾病 。 可 以 原 发 于 胸膜 组 织 本 身 .或 继 
发 于 肺 内 胸壁 , 蚂 肌 及 腹 内 胜 器 ,或 纵隔 内 及 器 组 织 病变 ， 
也 可 来 源 于 全 身 系 统 疾病 。 主 要 有 以 下 三 类 :@ 以 液体 为 
主 的 胸膜 疾病 , 即 胸腔 积 液 (pleural effusion) .临床 上 最 多 
见 ;@ 以 气体 为 主 的 疾病 , 即 气胸 (pneumothorax) ;@ 胸 腔 
内 含有 以 固体 为 主 的 疾病 .主要 为 胸膜 腔 内 肿瘤 ,大 多 为 恶 
性 , 常 为 肺 内 或 肺 外 脏 器 的 转移 瘤 , 或 为 少见 的 原 发 于 胸膜 
的 间 皮 细胞 瘤 。 本 章 介绍 胸腔 积 液 . 结 核 性 胸膜 炎 、 脓 
胸 .气胸 及 胸膜 间 皮 瘤 。 
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胸腔 积 液 


胡 洁 


【胸腔 积 液 的 动力 学 】 

正常 人 的 胸膜 腔 每 24 小 时 有 500 一 1000ml 液体 形成 
和 再 吸收 ,两 者 处 于 动态 平衡 。 任 何 因素 造成 其 生成 增多 
和 (或 再 吸收 减少 ,出 现 胸 腊 腔 内 液体 增多 时 即 称 为 胸腔 


积 液 。 


体循环 毛细 血管 二 QM、 


De 
静水 压 从 
+30cmHz20 








淋巴 管 加 


胸 内 负 压 
-5emH20 







最 初 认为 胸腔 内 液体 移动 遵循 Starling 定律 .其 公式 
为 ;F 一 k[(Pos~ Pa)=6Cnxss— xa)], F 为 液体 移动 速率 ,P 
和 分别 代表 静水 压 和 
白质 的 胶体 渗透 系数 ,类 似 于 
于 0.9),cap 为 毛细 血管 ,pl 为 胸膜 腔 。 
数 X 驱 液压 ( 文 末 彩 图 17-12-1) 。 

近来 ,对 胸腔 积 液 形成 机 制 较 过 去 有 了 新 的 认识 和 补 
充 。 在 下 纵隔 胸膜 , 壁 层 下 部 胸膜 和 及 胸膜 表面 有 小 孔 与 
淋巴 管 相通 。 目 前 认为 ,胸腔 液体 从 胸壁 体循环 毛细 血管 
渡 过 进入 间 质 ,继而 进入 胸膜 腔 , 约 75%% 的 胸 液 回 收 是 经 
过 壁 层 胸膜 上 的 淋巴 孔 进入 淋巴 管 引流 ;而 自 肺 毛细 血管 
滤 过 的 液体 进入 肺 间 质 后 ,最 终 也 由 淋巴 管 排出 。 因 此 脏 
层 胸膜 不 参与 胸膜 腔 液体 的 重 吸收 。 辟 层 胸 异 内 淋巴 管 既 
提供 了 对 抗 过 量 液体 的 一 种 安全 装置 ,又 提供 一 种 从 胸膜 
腔 收回 蛋白 的 机 制 。 


【胸腔 积 液 的 发 病 机 制 】 

(一 ) 胸膜 毛细 血管 静水 压 增加 ”体循环 和 (或 ) 肺 循 
环 静 水 压 增高 ,前 者 使 滤 至 胸膜 腔 的 液体 量 增加 ,而 后 者 则 
使 胸膜 腔 液 体 吸收 减少 。 壁 层 胸膜 毛细 血管 液体 大 量 洪 
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17-12-1 ”胸腔 液体 转运 机 制 
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出 ,超过 液体 重 吸收 能 力 ,导致 胸腔 积 液 。 临 床上 常见 于 充 表 17-12-1 胸腔 积 液 的 分 类 和 病因 
血性 心力 衰竭、 缩 窄 性 心包 炎 ` 上 腔 静 脉 受 压 、 奇 静脉 阻塞 “ 口 出 性 胸腔 积 液 渗 出 性 胸腔 积 液 
央 Eee 当 血 效 自 惟 自 。 “多 不全 Ee I 
| IE 2 忆 包 疾病 向 膜 间 皮 痛 
】 减少 ,血浆 胶体 渗透 压 降低 时 ,可 使 壁 层 胸膜 毛细 血管 胶体 pi eee 
渗透 压 下 降 . 壁 层 胸 噶 毛 细 血 管 渡 过 增加 ,同时 脏 层 胸膜 毛 。 ,pw 和: i 化 野性 细菌 感染 
细 血 管 胶体 渗透 压 亦 降低 , 胸 胜 液体 再 吸收 茂 少 ,严重 者 其 则 病 综合 征 。。 感 娄 疾病 
至 停止 吸收 ,最 终 引起 胸腔 积 流量 增多 。 临 床上 多 见于 肝 。。 当时 过 术 ER 
硬化 ,性 病 综合 征 或 严重 营养 不 良 至 低 蛋 白 血 症 等 疾病 。 。 全 水 有 ee 
此 类 胸腔 积 液 多 为 漏出 液 。 2 
(三 ) 胸膜 毛细 血管 通 透 性 增加 ”胸膜 腔 及 其 邻近 胜 。。“。 i 
器 组 织 炎 证 或 胸膜 有 瘤 时 ,由 于 胸膜 直 接受 累 或 受 损 细 胞 。。 骨 角 移入 人 
释放 各 种 化 补体 以 及 生物 活性 物质 如 组 胶 等 致使 胸膜 毛 。。 共性 放 线 苗 病 和 诺 卡 区 病 
细 血 管 通 透 性 增加 ,大 量 含有 蛋白 质 和 细胞 的 液体 进入 胸 及 栓塞 
膜 腔 。 胸 液 中 蛋白 质 含量 升 高, 胶体 渗透 压 增高 ,进一步 促 胃 肠 道 疾病 食管 穿孔 
使 胸膜 腔 液体 积 诊 。 临 床 多 见于 胸膜 炎症 (结核 .肺炎 旁 胸 胰腺 疾病 
腔 积 液 ) .胸膜 肿瘤 (胸膜 间 皮 冯 、 恶 性 肿瘤 胸膜 转移 ) 、 甩 下 亨 腔 胖 肿 
炎症 性 疾病 (及 下 脓肿 , 肝 脓 肿 、 急 性 胰腺 炎 ) 、 肺 栓塞 ,结缔 腹部 手术 后 
组 织 疾 病 ( 系 统 性 红斑 狼疮 ) 等 。 此 类 胸腔 积 液 为 渗 出 液 。 胶原 血管 性 疾病 类 风湿 关节 炎 
(四 ) 淋巴 回流 受阻 胸 液 中 液体 和 蛋白 通过 淋巴 系 红斑 狼疮 
统 返回 循环 系统 , 故 癌 性 淋巴 管 阻塞 、 先 天 性 发 育 异常 致 淋 药物 性 狼 郊 
巴 管 引流 异常 .外伤 致 淋巴 回流 障碍 等 常 产 生 高 蛋白 含量 Siagren 综 合 征 
的 胸腔 积 液 。 由 于 淋巴 回 到 循环 的 静脉 端 ,所 以 全 身 静 脉 血管 炎 
高 压 可 阻止 胸 液 的 淋巴 引流 。 胸 部 淋巴 管 与 腹腔 淋巴 引流 Churg Strauss 综 合 征 
相通 , 且 在 甩 肌 的 浆 膜 下 层 有 广泛 的 交通 。 肝 硬化 和 心脏 创伤 后 综合 征 “心脏 的 桥 术 后 
者 胸 液 通过 甩 肌 的 转运 ,可 使 壁 层 胸膜 淋 结 节 病 
E 力 增加 ,加 重 胸腔 积 液 。 尿毒 症 
【胸腔 积 液 的 分 类 】 ren 
据 病因 、 胸 液 性 质 作 出 分 类 ( 表 17-12-1) 。 按 病因 痪 全 引信 
分 为 感染 性 、 :自身 免疫 系统 疾病 物理 性 如 创伤 和 药 网 性 潜 晴 要因 、 帮 角 新 琶 、 
化 学 | :等 。 按 积 液 性 质 可 分 为 血性 、 乳 糜 性 、 胆 固 3 甲 基 鞋 膜 , 胶 
般 性 自 液 。 按 胸 液 的 发 生机 制 可 分 为 漏出 性 和 渗 由 条、 白介素 -2 
出 | 可 分 为 急性 和 慢性 。 物理 性 ; 


座 积 液 ` 切 能 不 全 利 肝 硬 
化 
状 、 师 栓 
依次 为 细 
依次 为 结 
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羽 匀 阴影 ,纵隔 和 气管 向 健 俩 移 位 。 积 液 时 常 各 盖 肺 内 原 
二; 抽 液 后 可 发 现 肺 内 病变 。 聚 集 于 叶 间 型 或 沿 纵隔 
分 布 的 积 液 表现 类 似 于 肿块 。 包 于 性 积 液 边 缘 光 滑 饱 满 ， 
个 随 体位 改变 而 变动 ,可 局 限于 叶 间 或 肺 与 模 师 之 问 。 液 





〖 胸 腔 积 液 的 检查 】 


(一 ) 影像 学 检查 

















1 X 线 检查 “少量 积 液 时 ,X 线 人 气胸 的 胸 液 上 界 为 一 水 平面 ,上 部 透 光 .可 见 闭 陷 的 肺 组 织 









阴影 。 在 胸部 六 线 片上 以 肪 肯 3 判断 胸腔 积 液 
让。 胸腔 积 液 上 缘 在 第 4 前 肋 间 以 下 为 少 基 胸腔 积 
! 前 肋 和 第 2 前 助 之 间 为 中 等 量 胸腔 积 液 ;第 2 前 助 以 上 
为 大 量 胸 腔 积 液 ， 
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2. 超声 波 检 查 ”B 型 超声 诊断 仪 检查 是 判断 有 无 胸 
腔 积 液 和 指导 胸膜 腔 定 位 穿刺 的 主要 方法 。 胸 液 超声 波 检 
查 显示 无 回声 或 低 回声 带 , 与 产生 回声 的 脏 层 胸膜 或 肺 组 
织 形成 界限 ,易于 鉴别 ,对 判断 胸腔 积 液 的 准确 性 优 于 X 
线 检查 ,并 能 多 次 反复 检查 ,随访 疾病 演变 和 治疗 效果 。 

3. CT 检查 ”胸部 CT 检查 除了 具有 可 以 显示 少量 胸 
腔 积 液 的 优点 外 ,在 CT 横断 面 上 ,由 于 避免 了 线 的 结构 
重合 ,CT 能 够 揭示 被 胸 液 速 盖 、 在 线 平 片 不 能 显示 的 肺 
内 病灶 和 胸膜 病变 ,同时 胸部 增强 CT 可 以 清晰 显示 纵隔 、 
气管 和 淋巴 结 情况 ,有 助 于 胸腔 积 液 的 病因 诊断 。 

4. MRI 检查 ” 非 出 血性 积 液 在 磁 共振 成 像 Ti 加权 量 
低 信号 强度 ,含有 高 蛋白 质 或 血液 细胞 成 分 则 呈 Ti 加 权 中 
至 高 信号 ,而 Tz 加 权 均 呈 高 信号 强度 。MR 的 冠状 面 和 矢 
状 面 显示 对 叶 间 积 液 ` 包 事 性 积 液 和 肺 底 积 液 的 诊断 和 判 
断 胸壁 侵犯 程度 很 有 价值 。 但 由 于 成 像 时 受 呼吸 和 心脏、 
大 血管 运动 的 影响 ,限制 了 其 在 临床 上 的 应 用 。 目 前 磁 共 
振 在 诊断 胸腔 积 液 方面 逊 于 超声 波 和 CT 检查 。 

5. 正 电 子 发 射 计 算 机 断层 扫描 (positron emission 
computed tomography,PET/CT) ”PET 通过 测定 组 织 器 官 
摄取 FDG 值 来 评价 病灶 的 代谢 强度 ,可 以 帮助 鉴别 良 、 亚 
性 胸膜 疾病 。PET/CT 则 是 将 PET 与 CT 两 种 不 同 成 像 
原理 的 设备 同 机 组 合 ,并 进行 图 像 融 合 ,融合 后 的 图 像 既 有 
CT 提供 的 精细 的 解剖 定位 ,又 有 PET 提供 的 丰富 的 功能 
与 代谢 等 分 子 信息 。PETVCT 能 为 确定 和 查找 肿瘤 及 其 
转移 病灶 提供 诊断 依据 ,可 以 帮助 鉴别 良 ,恶性 胸膜 疾病 
对 恶性 肿瘤 患者 进行 分 期 诊断 并 协助 判断 肿瘤 复发 和 治疗 
评估 ,疗效 随访 。PET/CT 具有 灵敏 准确 ,特异 及 定位 精 
确 等 特点 ,临床 应 用 日 趋 成 熟 。 

(二 ) 胸腔 穿刺 术 和 胸 液 检 查 ” 通 过 胸腔 穿刺 术 抽取 
胸腔 积 液 做 以 下 检查 ,有 助 于 明确 胸腔 积 液 性 质 和 病因 ; 同 
时 也 可 缓解 患者 证 状 ,或 同时 进行 胸膜 腔 局 部 治疗 ,因此 胸 
et 依 断 和 治疗 具有 重要 意义 

常规 检查 

51) 外 观 :漏出 液 多 清流 透明 ,无 色 或 淡 黄色 ,部 辕 个 
凝固 ; 渗 出 液 因 含 红 白细胞 .细菌 或 乳 糜 等 呈 浑 浊 、 深 浅 不 
一 的 颜色 。 黄 癌 时 呈 深 黄色 。 若 含 血 液 则 可 呈 红 、 暗 红 或 
棕 神 色 。 一 般 化 有 性 细菌 感染 时 呈 黄 脓 样 .不 透明 和 和 末 性 
的 胸 液 ,散发 恶臭 味 常 提示 庆 氧 菌 感 染 。 胆固醇 性 胸 液 旺 
黄白 色 , 含 有 大 量 折 光 胆 固 醇 结 量 。 乳 糜 胸 液 呈 






















































渗 出 液 因 含 纤维 蛋白 原 及 组 织 .细胞 破坏 释放 的 凝血 活 二 ， 
故 易 凝 图 。 胸 液 的 比重 潮 出 液 低 于 1018, 渗 出 液 高 
于 1.018 


(2) 细胞 计数 和 分 类 检查 : 胸 液 中 红细胞 达 (5 一 10) 闪 
10/L 时 ,可 呈 淡 红色 。 肉 眼 血 性 者 ,红细胞 计数 一 般 在 
100X 10?7L 以 上 ,可 为 外 伤 .结核 . 肺 栓塞 或 恶性 肿瘤 所 
致 , 或 胸 穿 时 误伤 血管 等 。 比 较 胸 液 和 循环 血 中 血细胞 比 
和 容 与 血红 蛋白 :可 以 帮 助 皮 别 册 血性 渗 出 液 和 血 胸 。 前 者 
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很 少 有 血红 蛋白 之 10g/L .血细胞 比 容 之 10 吧 者 。 胸 液 和 
周围 血液 血细胞 比 容 比值 之 0. 5. 则 诊断 为 血 胸 。 细胞 计数 
在 漏出 液 常 <<0. 1 X10?/L, 多 为 淋 巴 细胞 及 间 皮 细胞 ; 渗 
出 液 常 志 >0. 5X103/L, 多 为 | 
2. 5)X10 /者 ,一 般 为 结核 性 或 肿瘤 性 胸 液 ;这 10X1027 | 

工 者 , 常 为 化 腑 性 感染 的 特征 。 胸 液 粒 细 胞 分 类 :以 中 性 粒 
细胞 为 主 , 见 于 急性 化 腑 性 炎症 或 结核 性 胸膜 炎 早 期 :淋巴 
细胞 之 0. 50 者 ,见于 慢性 炎症 (主要 为 结 千 核 ) 或 肿瘤 :淋巴 
细胞 分 型 中 ,B 细胞 数 达 80 听 以 上 者 ,提示 为 淋巴 细胞 性 
白血病 或 淋巴 瘤 所 致 胸 液 。 哮 酸 性 粒 细胞 增多 见于 过 敏 性 
或 寄生 虫 病变 ,也 可 为 胸膜 腔 内 含 空 气 或 血液 所 致 ,如 自发 
性 气胸 、 反 应 性 胸膜 炎 、 向 部 外 伤 、 肺 神 死 后 、 良 性 石棉 性 胸 
膜 炎 和 反复 抽 液 后 。 

2. 生化 分 析 

(1) 蛋白 质 :漏出 液 和 蛋白 定量 二 30g/L. 以 白 蛋 白 为 
主 , 黏 蛋 白 定性 试验 (Rivalta 试验 ) 阴 性 ; 滩 出 液 蛋 白 较 多 
(之 30g/1) ,多 为 浆液 医 蛋 白 , 定 性 

(2) 葡萄 糖 :漏出 液 和 大 多 数 渗 出 液 PP 葡萄 糖 含量 与 
血糖 大 致 相仿 。 而 化 月 性 、 结 核 性 和 : 恶性 胸腔 积 液 中 葡萄 
裙 含量 可 <<3. 35mmol/L ,在 类 风湿 胸腔 积 液 中 葡萄 糖 浓 度 
可 二 1. 67mmol/L。 

(3) 胸 液 酸碱度 :pH 降低 见于 肺炎 并 Se 
腑 胸 、 食 管 破裂 . 血 胸 、 | 这 
腔 积 液 及 全 身 酸 
膜 瘘 。 

3. 酶 活性 测定 

(1) 腺 苔 脱 氮 酶 (ADA); ADA 广泛 存在 于 淋巴 细胞 
和 和 单 核 细胞 内 。 高 于 45U/L 有 助 于 结核 性 胸腔 积 液 的 诊 
断 。 肿 瘤 ( 淋 巴 瘤 除外 ) 时 此 值 降低 , 莅 至 可 二 20U/L。 

(2) LDH 及 其 同 工 酶 :化 胀 性 胸腔 积 液 中 LDH 可 一 
1000U/L, 均 值 可 达 正 常 血清 的 30 倍 ， 胸 液 LDH 总 活 
性 约 为 自身 血清 的 3.5 倍 , 而 良性 胸骨 清 
的 2.5 信 。 癌 性 胸腔 积 液 LDH 及 其 同 工 酶 
良性 胸 液 则 以 LDH; 和 LDH; 升 高 为 主 。 

(3) 淀粉 栈 : 胸 液 淀粉 酶 升 高 常见 于 急性 胰 朋 
创伤 及 胰腺 肿瘤 。 食 管 破裂 则 引起 胸 液 睡 ; 

(4) 其 他 酶 类 : 胸 液 透明 质 酸 二 Smg 

能 。 胸 液 中 酸 酶 水 平 升 高 提示 前 询 及 有 pe 
原 发 性 小 细胞 肺癌 胸膜 转移 时 .网 液 中 神经 元 特异 性 肾 醇 
化 酶 (NSE) 升 高 。 
4, 免疫 学 检查 
吝 坚 抗 诛 CCEA) ;胸腔 积 液 CE 

或 胸 液 与 血清 CEA 之 比 六 1. 提 
为 肿瘤 的 辅助 诊断 检查 .对 评 

的 价值 。 

(2) 淋巴 细胞 炎 群 测定 

县 CDS、 CD4 细胞 译 分 数 和 绝对 数 明 显 


























































































结核 性 胸 


中 毒 , pH 过 6.8 各 或 食管 胸 















































结核 性 胸 液 中 开 细胞 含 








蒿 于 外 周 血 :而 吓 
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细胞 。 和 白细胞 计数 在 (0. 5 一 户 二 
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性 胸 液 中 CD3、CD: 及 CD8 的 绝对 数 和 CD8 的 百分数 显 
著 低 于 外 周 血 。 
5. 微生物 学 检查 ” 渗 出 性 胸 液 离心 后 做 革 兰 染色 或 
| 抗 酸 染色 及 病原 体 培养 分 离 . 可 确定 感染 性 胸腔 积 液 的 病 

6. 细胞 学 检查 ”恶性 胸 液 癌 细 胞 检查 阳性 率 一 般 可 
达 50 兴 一 60 兴 ,常见 于 肺 腺 瘤 , 次 为 乳腺 癌 、 淋 巴 瘤 及 白 血 
病 。 肺 癌 或 乳腺 癌 引 起 的 胸 液 中 66.7% 可 找到 恶性 细胞 ， 
而 淋巴 瘤 致 胸腔 积 液 中 仅 有 16.7% 找 到 恶性 细胞 。 胸 液 
细胞 染色 体 组 型 分 析 呈 现 非 整 倍 体 , 假 二 倍 体 或 标记 染色 
体 ( 如 易 位 .缺失 、 倒 位 、 等 辟 、 线 状 或 环 状 染 色 体 等 ) 时 , 常 
提示 恶性 胸 液 。 液 基 薄 层 细胞 学 检查 技术 可 以 进一步 提高 
恶性 细胞 检 出 率 , 并 可 以 进行 细胞 免疫 组 织 化 学 染色 ,帮助 
鉴别 恶性 胸腔 积 液 原 发 肿瘤 病灶 的 组 织 来 源 。 

胸 液 中 出 现 LE 细胞 提示 系统 性 红斑 狼疮 ;出 现 大 量 
浆 细胞 提示 多 发 性 骨 护 瘤 ; 见 到 吞噬 免疫 复合 物 的 多 形 核 
白细胞 , 即 所 谓 “RA 细胞 ”, 有 助 于 类 风湿 关节 炎 胸 腔 积 液 






























































诊断 性 胸腔 穿刺 术 


时 ` 小 细胞 肺癌 ) 





诊断 。APUD 肿瘤 (如 神经 母 细胞 瘤 、 
细胞 中 可 见 神经 分 泌 颗 粒 。 

7. 基因 突变 检测 ”部 分 小 样本 临床 研究 提示 采 
DNA 测序 法 .ARMS 法 等 检测 非 小 细胞 肺癌 转移 性 胸腔 

nda 接 
受 EGFR 栈 氨 酸 激酶 抑制 剂 (EGFR-TKIs) 治疗 的 疗效 预 
测 和 评估 的 生物 标志 物 。 

(三 ) 经 皮 针 刺 胸膜 活检 术 ”有 助 于 原因 不 明 的 胸腔 
积 液 诊断 。 可 在 胸腔 穿刺 抽 液 术 同 时 行 闭 式 针 刺 胸膜 活检 
组 织 标本 。 日 前 广泛 采用 Cope 钝 端 钩针 和 改良 的 
Abrams 切割 针 。 胸 膜 活检 阳性 率 为 4 中 一 75 嘴 。CT 引 
导 下 胸膜 活检 术 诊 断 敏 感度 可 高 达 87%% ,特异 度 100%, 明 
性 预测 值 80% ,阳性 预测 值 100%。 

(四 ) 胸腔 镜 检 查 ”原因 不 明 胸腔 积 液 的 病因 诊断 和 
慢性 持续 性 胸腔 积 液 的 治疗 是 胸腔 镜 检 查 的 主要 指 征 。 可 
以 窒 视 胸膜 病变 ,在 直 视 下 多 处 活检 ,取得 的 标本 大 ,并 可 
以 切除 小 病灶 或 封闭 支气管 胸 腊 疤 , 或 做 胸膜 固定 术 , 治 疗 










































检测 胸腔 积 液 蛋 白 和 LDH 含 其 


是 否 符 合 以 下 任 一 项 ? 
。 胸 液 /血清 蛋白 > 0.5 

。* 胸 液 / 血 消 LDH > 0.6 
。 胸 液 LDH >200U/L 









漏出 液 
治疗 心 功能 不 全 、 肝 硬化 、 红 病 综 合 征 等 








有 全 关 相 和 


。 细 胞 分 
和 
。 脱 落 细胞 学 检查 


。 细 菌 培养 和 药 敏 试 验 


。 抗 酸 染 色 涂 片 检查 新 结核 和 将 庆 1 养 


eADA 
oCEA 








不 能 明确 诊断 





。 重 复 胸腔 穿刺 术 , 留 取 胸 腔 液体 送 检 
。 经 皮 针 刺 胸 膜 活 检 术 








| 部 增强 CT( 引 流 胸 腔 积 液 后 ) | 















不 能 明确 诊断 





“纤维 支气管 偿 检 查 





。 其 他 常 见 病因 的 相关 检 栖 (如 PPD 试 验 、 了 -spol 试 验 、 自 身 抗体 检查 等 ) | 








不 能 明确 诊断 


胸腔 镜 检查 


图 17-12-2 
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移 腔 积 液 病 因 诊 


各 
流程 





慢性 持续 性 网 胜 积 液 。 
【不 明 原 因 胸腔 积 液 的 诊断 步骤 】 

一 ) 确定 有 无 胸腔 积 液 根据 患者 胸 问 、 胸 痛 、 进 行 
性 加 重 的 气急 等 症状 ,. 患 侧 呼吸 音 降低 或 消失 、\ 即 诊 浊音 等 


体征 ,结合 X 线 胸 片 或 胸部 CT.B 超 等 辅助 检查 ,可 以 确定 
有 无 胸腔 积 液 。 

(二 ) 鉴别 漏出 液 和 渗 出 液 ”符合 下 列 三 项 标准 中 任 
何 一 项 者 定 为 渗 出 液 (Light’s 标准 ) :胸腔 积 液 蛋 白 与 血 
清 蛋 白 之 比 汪 0. 5;@ 胸 液 LDH>200U/L 或 大 于 正常 血清 
LDH 最 高 值 的 2/3;@ 胸 液 LDH 与 血清 LDH 之 比 >>0.6。 
三 ) 明确 胸腔 积 液 的 病因 (图 17-12-2) 





【胸腔 积 液 常见 病因 】 
一 ) 肺炎 旁 胸腔 积 液 (parapneumonic effusion) 系 
指 因 细 获 性 肺炎 、 肺 脓肿 或 支气管 扩张 引起 的 胸腔 积 液 。 
大 多 数 为 胸膜 反应 性 渗 出 ,液体 较 少 , 随 肺炎 好 转 而 吸收 ， 
积 流量 多 .pH<7. 20 时 应 尽早 胸膜 腔 置 管 引 流 。 极 少数 
患者 可 演变 成 脓 胸 。 

结核 性 胸腔 积 ; 





| 详 见 本 章 第 二 节 " 结 核 性 胸膜 
次" 
三 ) 化 脓 性 胸膜 炎 “ 详 见 本 章 第 三 节 “ 脓 胸 ”。 
(四 ) 恶性 胸腔 积 液 “为 恶性 肿瘤 直接 侵犯 或 转移 至 
胸膜 所 致 。 常 见于 肺癌 、 乳 腺 癌 、 淋 巴 瘤 , 约 占 恶性 胸腔 积 
液 的 75 攻 。 其 他 为 卵 禹 瘤 转移、 肉瘤 ( 主 要 为 黑色 素 肉 瘤 ) 
等 。 约 6% 的 恶 ee 部 位 不 清 。 胸 膜 间 皮 瘤 
为 原 发 胸膜 用 肿瘤 , 仅 占 0. 5%。 
恶性 胸腔 积 液 是 晚期 肿瘤 的 常见 并 发 症 ,通常 胸 液 增 
长 较 快 并 持续 存在 ,提示 治疗 效果 较 差 、. 顶 后 不 良 。 单纯 引 
流 胸 腔 积 液 只 能 鲁 时 缓解 患者 症状 ,治疗 还 需要 针对 不 同 
肿瘤 采取 相应 的 系统 性 抗 肿 瘤 治疗 ,并 结合 胸腔 局 部 治疗 。 
根据 患者 胸腔 积 液 的 量 、 生 长 速度 、 预 期 生存 时 间 , 生 
活体 力 状态 评分 ,可 针对 性 采取 不 同 的 局 部 治疗 策略 。 无 
症状 少量 胸腔 积 液 可 在 积 人 密 oi 
为 生活 体力 状态 oi 
终 末 期 目 者 ,胸腔 
量 ; 对 预期 生存 时 间 
引流 后 肺 可 复 张 的 有 症 














齐 















& ,生活 体力 状态 评分 好 ， 胸 用 职 液 
者 ,可 予以 胸膜 粘连 术 或 胸膜 固 





定 术 ;对 肺 不 能 复 张 . 且 胸 腔 积 液 增长 迅速 者 ,可 考虑 给 下 
胸 腹 腔 分 流 术 。 
胸膜 治疗 的 药物 有 : 抗 肿瘤 药物 ,生物 免疫 调节 






剂 , 粘 连 剂 。 常 用 的 抗 ) 
铀 40 一 8omg , 丝 型 短 索 






5 物 有 博 来 短 素 与 一 60mg、 顺 
10 一 20mg ,| 30mg 、 振 尿 
庭 750 一 1000mg, 需 根据 条 合 适 的 药 
物 。 其 中 博 来 4 ee 率 最 高 为 54% 
但 有 可 能 引起 及 上 的 不 良 反 应 。 县 
部 注入 生物 免疫 调节 前 瘟 细 胞 ,增强 淋巴 细胞 局 














jh ~ T7270, 

















第 十 二 章 胸膜 疾病 


部 浸润 和 活性 , 致 胸膜 粘连 并 











减少 胸 液 产生 。 常 用 制 








剂 有 





卡介苗 ,短小 棒状 杆菌 、 红 色 诺 卡 菌 细胞 狼 骨 架 ( 胞 必 佳 . 
N-CWS) 及 A 群 链球 菌 制剂 ( 沙 培 林 . OK-432)。 胸 膜 固定 





术 中 采用 的 术 连 剂 有 漠 石 粉 、 四 环 未 、 乡 西 环 未 等 ,其中 以 [pj 
滑石 粉 疗效 最 高 .成 功率 可 达 93%. 且 价 廉 。 yh 
进行 胸腔 局 部 治疗 时 药物 前 应 放置 胸 一 












腔 引 流 管 并 尽 可 能 充分 引流 纪 注 射 药 物 后 2 
小 时 内 患者 需 定 时 变换 体位 (胸腔 镜 下 均匀 喷 酒 滑石 粉 者 
es * 以 便 药物 能 与 胸膜 广泛 接触;@ 治 疗 24 小 时 后 若 胸 

腔 积 液 引 流量 少 于 150ml, 可 找 除 胸腔 引流 管 . 若 胸 腔 积 液 
仍 未 控制 ,可 在 1 一 2 周 后 再 次 给 予 胸 膜 腔 局 部 治疗 ;@ 局 
部 治疗 会 有 胸痛 ,发 热 等 症状 ,可 局 部 注入 利多 卡 因 和 口服 
非 省 体 类 抗 炎 药 对 症 治疗 。 








{五 ) 真菌 性 胸腔 积 液 ” 兄 本 篇 第 八 章 "支气管 - 肺 真 
菌 病 ”。 
(六 ) 结缔 组 织 相关 性 胸腔 积 液 








胸膜 炎 者 ,以 类 风湿 关节 炎 为 最 多 , 亦 可 见于 
疮 、 结 节 性 多 动脉 炎 等 (参见 第 二 十 二 篇 "风湿 
(七 ) 胆固醇 胸膜 炎 ” 指 胸 液 中 含有 大 一 


[sl 
a BE* 





疾病 ”) 。 
+ 游离 的 胆 固 
et oh 可 向 信 性 乳 糜 胸 







a ti 和 用 
和 i 
有 轻 咳 , 疲 倦 、 胸 痛 和 气 促 。 1 


管 时 可 见 含有 大 量 折 光 的 胆 困 ? E 
形 , 含 量 为 1. 5~5g/L。 脂 肪 染色 阴性 .乙醚 振 沪 亦 无 脂肪 
析出 。 若 胸 液 不 多 且 排 除 风 湿 病 和 肿瘤 ,可 试用 抗 结核 药 
治疗 ; 若 胸膜 广泛 增 厚 , 胸 液 经 久 不 吸收 ,影响 肺 的 扩张 和 
肺 功能 , 则 应 做 胸膜 剥脱 术 。 





【特殊 类 型 的 胸腔 积 液 】 
(一 ) 乳 糜 胸 即 胸腔 积 液 中 含 淋巴 乳 糜 液 。 乳 麻 
静 置 后 可 分 为 三 层 :上 层 乳 磁 微 粒 ;中 层 为 乳 状 蛋 
白质 及 少量 脂 质 成 分 :下 层 主 为 细胞 成 分 .多 为 小 淋巴 细 



























胞 。 和 乳 麻 滚 外 观 星 乳 白色 无 臭 的 渗 出 液 .比重 计 1.012,pH 
>7.40, 和 蛋白 质 22 一 59g /L ,细胞 数 (0. 4 一 6)X10" .分 类 
中 eg 80% 油 三 酯 六 1. 2nitmol L( Dn 1.) 

A 于 三 酒精 











胸 约 占 胸腔 积 液 的 22 。 
。 外 科 手 w 引 






狂 岂 为 创伤 性 和 有 


Ee. me 起 。 下 










i 洒 书 管 
约 13 的 患 普 病 内 不 明 . 称 特 














第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 








发 性 乳 麻 胸 。 
乳 糜 胸 患 者 除 原 发 病 的 症状 外 ,主要 表现 为 乳 麻 胸 的 


dd 常 
i | 有 了 胸闷、 气 促 、 乏 力 、 体 重 减轻 、 尿 少 . 脂 溶性 维生素 缺 
| 胸 膝 穿 刺 抽出 乳 糜 液 . 即 可 诊断 。 

和 天麻 用 生生 床上 和 与 假 性 乳 糜 胸 、 腑 胸 等 进行 鉴别 。 
胸 多 为 慢性 、 结 核 性 或 类 风湿 胸腔 积 液 , 因 积 液 在 
胸膜 腔 内 停留 时 间 较 长 (多 之 1 年 ) ,细胞 成 分 坏死 .分解 或 
释放 胆固醇 .使 胸 液 成 乳 糜 样 外 观 , 经 离心 有 形成 分 沉淀 ， 
混浊 的 胸腔 积 液 变 清晰 ,加 乙醚 振荡 后 其 色 多 无 改变 ,可 资 
鉴别 。 

治疗 为 营养 支持 保守 疗法 。 人 饮食 应 富 于 维生素 、 碳 水 
化 合 物 和 中 链 甘 油 三 酯 ,可 被 直接 吸收 进入 门静脉 系统 。 
胸腔 穿刺 抽 液 或 助 间 捅 管 引 流 ,排除 胸腔 乳 魔 液 , 有 利于 肺 
复 张 ; 若 引 流失 败 , 可 选用 胸膜 固定 术 ; 对 于 创伤 性 原因 . 尤 
其 是 手术 引起 者 , 若 每 天 平均 丢失 乳 魔 量 之 1500ml( 儿 童 
过 1000ml) ,并 3 或 经 过 2 周 保守 治疗 , 乳 糜 量 未 见 
减少 时 ,应 选择 结扎 胸 导管 手术 。 恶 性 肿瘤 引起 的 可 酌情 
化 疗 、 放 ee 对 于 结核 或 丝 虫 感染 者 ,给 予 相 
应 的 药物 治疗 。 
(二 ) 血 胸 ” 血 胸 指 有 明显 的 胸腔 内 出 血 。 全 血 胸 液 
常 由 外 伤 . 主 动脉 瘤 破裂 .自发 性 气胸 含 血 管 的 胸膜 粘 
据 裂 等 引起 。 严 重 者 除 胸 闷气 促 外 ,有 休克 等 表现 。 胸 腔 
穿刺 抽 得 全 血 或 胸 液 中 血细胞 比 容 超 过 20 兴 可 以 确诊 。 
了 胸膜 的 原 发 性 或 转移 性 恶性 肿瘤 、 结 核 . 柯 萨 奇 B 
引起 的 血性 胸腔 积 液 相 鉴别 。 后 者 含 不 等 量 的 红 
细胞 ,但 非 全 血 , 且 不 凝固 。 胸 腔 置 管 引流 血液 ,可 估计 出 
血 速度 ,并 促使 肺 复 张 控 制 出 血 。 肋 间 动 脉 或 乳 内 动脉 破 
询 引 起 持续 性 出 血 ,应 及 时 手术 止血 。 胸 腔 长 期 积 血 可 发 
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生 纤维 蛋白 沉积 ,形成 胸 驱 纤 维 化 或 机 化 ,导致 限制 性 通气 
功能 障碍 , 须 做 胸膜 剥脱 术 去 除 胸膜 纤维 板 。 
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第 二 衣 ”结核 性 胸膜 类 


陈 雪 华 


何 礼 贤 


国际 上 结核 性 胸膜 炎 (tuberculous pleuritis) 归 为 肺 外 











结核 ,在 肺 外 结核 中 占 第 : a 次 了 a 1999 年 
小 化 医 i. 核 性 胸膜 炎 


基于 该 病 
上 a 胸膜 有 黄种 不 


同 的 方式 ,两 者 在 临床 过 程 .诊断 和 处 理 上 都 不 相同 。 一 类 
i 菌 通过 淋巴 ,血行 或 胸膜 下 肺 部 结 
核 病灶 直接 营 延 至 胸膜 ,引起 细胞 f 介 导 的 免疫 反应 ,产生 胸 
腑 积 液 ,通常 称 为 结核 性 胸膜 炎 。 另 一 类 是 由 于 靠近 胸膜 
的 干酪 样 结核 病 Se ee 椎 3 深 肿 破 溃 进 
入 胸腔 ,造成 大 量 的 结核 杆菌 在 用 燃 殖 生长 ,产生 笛 厚 
的 脓 性 积 液 , 称 》 ead 偶 见 胸 腊 包 3 干 酷 
病变 和 人 ee 生 胸膜 炎 。 
结核 性 胸膜 炎 可 2 年 龄 ,是 儿童 和 青年 最 常 
见 的 胸膜 炎 , 且 是 发 展 中 国家 最 常见 的 单 侧 | 
大 约 占 到 30 站 一 80 中 ,高 达 31% 的 结核 病 患 者 合并 该 病 ; 
而 在 西方 发 达 国 家 ,其 占 渗 出 性 胸膜 炎 的 比例 不 到 1%, 只 
有 3%~5% 的 结核 病 患 者 合并 该 病 。 可 分 为 干 性 胸膜 炎 
和 渗 出 性 胸膜 炎 , 前 者 多 发 生 在 肺 尖 后 部 胸膜 共 次 为 胸 下 
部 胸膜 ,症状 很 少 或 没有 症状 . 常 产 生 局 限 性 胸膜 粘连 而 自 
您 ,诊断 通常 是 回顾 性 的 ; 当 机 体 处 于 高 度 变态 反应 状态 
时 ,结核 分 枝 杆菌 及 其 代谢 产物 侵入 胸膜 ,产生 胸腔 积 液 ， 
称 为 渗 出 性 胸膜 炎 。 








































































【发 病 机 制 】 

结核 性 胸膜 炎 可 以 是 
以 是 继 发 性 于 肺结核 的 胸膜 病变 。 既 往 购 液 结核 分 枝 杆 菌 
阳性 率 在 25% 以 下 ， 统 认为 结核 性 上 胸膜 炎 的 发 病 主 
要 是 由 于 结核 分 枝 杆菌 的 菌 体 蛋白 引起 迟 发 型 变态 反应 导 
致 胸腔 积 液 ,现在 发 现 胸膜 活检 有 50 兴 一 80 闪 的 病例 胸膜 
上 有 典型 结核 结 节 形 成 ,胸膜 组 织 结核 分 枝 杆菌 培养 阳性 
率 也 在 50 中 以 上 , 故 目 前 认为 其 发 病 是 胸膜 在 划 受 结核 村 
菌 感染 后 产生 针对 其 抗原 成 分 的 变态 反应 。 
自 限 性 ,如 果 不 经 治疗 , 数 周到 数 月 后 患者 
的 积 液 可 以 消退 ,50% 的 患者 出 现 胸 膜 增 厚 纤维 化 ,甚至 广 
汉 的 钙化 。40%~60% 的 患者 在 5 年 内 可 以 出 现 活动 性 肺 
结核 ,部 a 现 胸 液 的 复发 。 
: 肤 胸 出 现 的 机 会 非常 少 ,可 见于 以 下 情况 ， 
hh 很 大 : 回 顺 下 或 者 淋巴 


人 @@ 笑 行 播 散 ;GD 继 发 于 师 叶 切除 水 或 
者 人 工 气胸 后 残 星 内 充填 。 


【病理 与 病理 生理 】 
早期 胸膜 充血 、 水 种、 白细胞 


占 优势 。 胸 膜 表 后 有 少量 纤维 蛋白 
不 出 现 浆液 性 渗 





i 核 分 枝 枉 菌 的 原 























站 ,随后 淋巴 细胞 溪 润 
出 ,如 炎症 反应 经 微 ， 

;如 炎症 反应 剧烈 ， 即 从 
:中 , 自 微量 至 数 升 ,形成 网 
以 液压 追 肺脏 ,减少 呼吸 面积 和 限制 幅员 活 















动 . 肺 活 量 诚 低 。 
由于 大 






站 沉着 于 胸膜 ,胸腔 积 液 吸收 过 程 
和 广泛 胸膜 增 原 。 产 重 胸膜 增 厚 者 ， 
功能 承 但 。 


中 可 形成 包 
可 旦 限制 性 通 








结核 性 肤 胸 常 有 肉芽 组 织 增生 及 大 量 纤维 组 织 形成 胸 








膜 增 厚 ; 胸膜 纤 痕 机 化 ,甚至 钙化 。 若 有 支气管 胸膜 
瘘 , 则 肺脏 大 部 萎缩 。 有 时 脓 液 江 和 人 胸壁 形成 冷 脓 肿 产生 


第 十 二 章 胸膜 疾病 
钙化 的 肉芽 肿 性 病灶 或 环 状 强化 的 单 侧 纵隔 淋巴 
助 于 结核 病 的 诊断 。 

(二 ) 微生物 学 检查 胸 液 离心 沉淀 后 做 涂 片 检查 搞 


结 肿 大 有 





瘘 道 ,长 期 流 脓 不 全 。 肺 功能 一 般 显 示 限 制 性 通气 障碍 ,车 
对 侧 肺脏 发 生 代 偿 性 肺 气 肿 .或 本 身 有 慢 阻 肺 基础 , 则 可 有 
残 气 及 残 气 占 肺 总 量 百 分 比 增加 ,形成 混合 性 通气 障碍 。 










【临床 表现 】 

本 病 坡 营 见 的 症状 为 低热 (86%) 向 痛 (75%) 和 咳嗽 
(70%) 。 多 为 低热 ， 信物 2 周 ， 区 有 
患者 可 以 无 发 








状 为 有 移 痛 ,多 发 生 nn 
部 。 疼痛 性 质 为 剧烈 尖锐 的 针 刺 样 痛 , 深 呼吸 及 咳 胰 时 更 
共 , 浅 呼吸 . 平 卧 和 患 侧 卧 位 ,胸痛 可 减轻 , 故 呼吸 常 急促 表 
浅 , 待 渗 液 增多 时 , 壁 层 与 胜 层 胸膜 分 开 , 胸 痛 即 减轻 。 咳 
咯 以 干咳 为 主 , 深 吸 气 时 胸膜 刺激 时 明显 。 胸 腑 积 液 量 多 、 
的 患者 可 出 现 气 急 、 胸 问 。 此 外 患者 常 有 
`\ 消 疫 ,盗汗 等 非特 异性 毒性 症状。 

体检 患 侧 呼吸 运动 受 限制 , 胸 式 呼吸 减弱 。 干 性 及 少 
基 渗 出 性 胸膜 炎 腋 侧 下 胸部 常 有 恒定 的 胸膜 摩擦 音 , 吸 气 
及 呼 气 期 均 可 闻 及 ; 渗 出 性 胸膜 炎 胸 液 量 较 多 时 病 侧 呼吸 
运动 度 减 弱 , 即 诊 浊音 ,听诊 呼吸 音 减 低 或 消失 ;大 量 渗 液 
时 气管 心脏 移 向 健 侧 。 

急性 结核 性 肤 胸 伴 有 支气管 胸膜 瘘 时 , 则 咳 出 大 量 腑 
痰 ( 即 脓 性 胸 液 ) ,有 时 旺 血性 。 慢 性 者 多 不 发 热 ,但 贫血 及 






















消瘦 较 明显 。 体 征 大 致 与 渗 出 性 胸膜 炎 相 似 。 胸 壁 局 部 可 
有 压痛 ,甚至 轻 度 = 者 胸廓 塌陷 , 肋 间 际 变 窄 , 呼 
疏 运动 减 蜀 , 邑 诊 实 音 ,听诊 呼吸 音 减低 ,气管 移 向 患 侧 , 党 
伴 有 柏 状 指 ( 幅 )。 

【辅助 检查 】 





(一 ) 影像 学 检查 “于 性 胸膜 炎 胸部 
常 , 当 渗 液 量 达 200ml 以 上 时 ,可 见 助 甩 角 变 
炎 一 般 多 为 单 侧 中 是 
i : 












[ 因 大 量 积 液 而 导 多 
尚 可 以 发 现 肺 内 的 其 他 











a mt 
变化 区 分 可 溢 是 本 
隔 的 积 液 提供 精确 
胸膜 活检 =- 

CT 是 发 现 胸 腔 积 
别 胸 膜 幸 
肿块 。CT 发现 肺 内 病灶 利 纵 隔 淋 巴结 有 岂 较 入 线 各 
感 : 出 现 租 理 的 小 叶 中 心 为 主 病灶 如 则 全 征 、 肺 实质 内 伴 有 有 





液 最 敏 辊 I 方法 ， 昌 作 





现 机 少 少 和 的 


























酸 杆菌 的 阳性 率 在 5% 以 下 ,结核 杆菌 培养 阳性 需 
100 条 结核 分 枝 杆 菌 , 胸 水 培养 的 阳性 率 在 243%6 一 58% . 
的 自动 化 结核 培养 技术 如 BACTEC MGIT 960 大 大 提高 
培养 的 阳性 率 ,并 把 阳性 报告 的 时 间 缩 短 至 平均 10 天 左 
右 。 除 了 胸 液 标 本 :经 穿刺 活检 的 组 织 也 应 送 结核 培养 .以 
提高 诊断 率 。 肺 部 影像 上 肺 实 质 有 阴影 者 , 痰 的 抗 酸 涂 片 
和 分 枝 杆菌 培养 检查 有 助 于 提高 阳性 率 。 结 核 培养 阳性 在 
诊断 上 有 确诊 意义 ,也 是 发 现 耐 药 结核 病 的 必要 条 件 。 

(三 ) 胸 液 理化 检查 ” 胸 液 一 般 呈 草 黄色 、 透 明 或 混 溃 
的 液体 ,少数 也 可 呈 淡 红 或 深 褐 色 的 血性 液体 , 含 大 量 纤维 
蛋白 ,放置 后 形成 胶 冻 样 凝 块 。 胸 液 比 重 在 1.018 以 上 , 蛋 
白 定 量 之 30g/L, 镜 检 有 核 细胞 100~ 1000/mnms ,病程 前 两 
周 ,分 类 以 中 性 粒 细 胞 为 主 ,后 转 为 为 淋巴 细胞 , 胸 液 细胞 
分 类 以 淋巴 细胞 为 主 是 结核 性 胸膜 炎 诊 断 的 初步 依据 。 胸 
液 PH 在 7.30~7.40, 大 约 80% 一 85% 的 胸 液 糖 二 60mg/ 

结核 性 脓 胸 的 脓 液 性 状 和 普通 脓 胸 相似 , 胸 液 中 白 细 
胞 总 数 10 000 一 15 000/mnms 或 更 多 ,以 中 性 粒 细胞 为 主 ， 
pH<7.2, 糖 <<20mg/ml, LDH>1000IU/L。 

腺 苷 酸 脱 氨 酶 (adenosine deaminase, ADA) 是 顺 叭 代 
orn depene 工 淋巴 细胞 中 含量 

。 一 般 以 ADA>>7OIU/L 高 度 怀 疑 结核 性 胸膜 炎 ， 

id 作为 除外 诊断 ,大 多 的 临床 研究 以 ADA 
40 一 60U/L 作为 诊断 的 界限 值 。 大 样本 的 苓 薪 分 析 , 包 括 
2796 例 结核 性 胸膜 炎 和 5297 例 非 结核 性 胸膜 炎 的 患 















































以 淋巴 细胞 为 主 的 胸 液 (如 类 风湿 关节 炎 ,、 淋 巴 闯 、 肺 泡 组 
胞 瘤 \ 间 皮 瘤 ,支原体 衣原体 肺炎 .军团 菌 感 染 、 肺 吸虫 . 隐 
球菌 肺炎 中 )ADA 也 可 志 ADA 有 两 个 同 工 酶 ,ADA 


产生 于 淋巴 细胞 和 单 核 细 胞 ,ADA2 主要 由 单 核 巨 叭 细胞 





















产生 ,结核 性 胸膜 炎 时 ADA2 增高 更 有 意义 。 
IFN-Y 主要 由 CD4* 代 细胞 产生 ,因此 用 米 诊 断 结 核 性 
胸膜炎 有 很 高 的 特 表明 胸 液 IFN-y : 











在 78%~100% 分 析 


外相 762 ne 结 书 


为。 最 近 让 
中 者 和 1319 例 非 结核 性 胸膜 炎 
jy 89 交 ,特异 性 为 97 中， 许多 研究 显 
“ADA。 其 他 可 以 引起 脑 液 
0 和 脓 胸 。 

经 皮 胸 膜 活检 曾经 十 诊断 


:出 现 伴 有 十 酝 样 坏死 的 











结核 :其 和 绪 区; 
` 诺 卡 菌 病 均 可 出 现 内 芽 肿 改变 








随 六 





【 温 关 节 炎 


10~ |S 

















第 十 七 篇 
介入 技术 的 发 展 ,胸膜 活检 日 前 大 多 在 超声 或 CT 引导 下 
切割 针 活检 , 因 所 取 组 织 大 ,能 提高 诊断 阳性 率 。 

胸腔 镜 是 诊断 不 明 原 因 胸 腔 积 液 的 最 好 方法 ,典型 结 
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关 笛 核 性 胸膜 炎 可 以 看 到 壁 层 胸膜 黄白 色 的 小 结 节 ,胸膜 面 红 











中 充血 ,并 可 见 纤维 渗 出 粘连 ,通过 胸腔 镜 活 检 组 织 可 以 做 
病理 检查 和 结核 分 枝 杆菌 的 病原 检查 ,有 文献 报道 胸腔 镜 
结合 病理 和 微生物 学 检查 诊断 结核 性 胸膜 炎 的 阳性 率 高 
达 100%。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

典型 的 结核 性 胸膜 炎 根 据 临床 表现 和 胸 液 检查 不 难 诊 
断 , 但 由 于 结核 培养 需 时 长 而 且 阳 性 率 低 , 加 上 国内 没有 普 
遍 开展 胸 液 ADA、IFN-Y 的 检测 和 胸膜 活检 检查 ,其 诊断 
主要 依据 临床 治疗 反应 ,容易 过 诊 和 误 漏诊 , 需 大 力 提倡 
ADA、IFN-Y 的 检测 .胸膜 活检 和 结核 分 枝 杆菌 培养 。 

需 与 各 种 原因 引起 的 单 侧 胸 腔 积 液 鉴 别 ,主要 是 和 癌 
性 胸腔 积 液 、. 肺 炎 旁 胸腔 积 液 (parapneumonic effusion) 鉴 
别 ,可 参考 本 章 第 一 节 胸 腔 积 液 相 关内 容 。 


【治疗 】 

(一 ) 抗 结核 治疗 ”一旦 诊断 结核 性 胸膜 炎 , 应 进行 正 
规 抗 结 核 治疗 ,如 不 经 治疗 ,65% 的 患者 在 5 年 内 发 展 为 活 
动 性 和 肺结核 .部 分 患者 甚至 可 能 进展 为 结核 性 脓 胸 。 
WHO 推荐 抗 结核 治 疗 方案 在 没有 合并 中 枢 神经 和 人 骨 关 节 
结核 的 情况 下 参照 痰 菌 阳 性 的 肺结核 方案 , 即 2HRZE/ 
4HR, 或 2H;R;Z,E; /4H;R;. 具 体 参 见 第 十 一 篇 第 十 
二 十 六 节 *“ 结 核 分 枝 杆菌 病 ”。2008 年 卫生 部 《中 国 结核 病 
防治 规划 实施 工作 指南 ) 推 荐 的 化 疗 方案 是 2HRZE/ 
10HRE 或 2H; R; 2 E, 110H, R; E; , 远 较 菌 阳 肺 结核 的 方 
案 为 强 。 如 果 耐 药 则 参考 多 耐 药 结核 病 的 治疗 方案 。 

(二 ) 胸腔 穿刺 引流 ”胸腔 穿刺 引流 不 仅 是 诊断 洁 
也 是 治疗 的 必要 手段 。 由 于 高 达 50 兴 的 患者 在 开始 治疗 
后 6 一 12 个 月 内 出 现 胸 膜 增 厚 ,胸腔 抽 液 有 助 于 减少 纤维 
副 自 沉着 和 胸膜 增 厚 ,使 肺 功能 免 造 损害 。 一 般 主 张大 盘 
胸 液 时 要 求 每 周 抽 液 2--3 次 ,直至 胸 液 完全 吸收 。 日 前 国 
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内 多 用 8~-12Fr 的 穿刺 导管 引流 ,优点 是 放 咒 方便 、 损 伤 
小 ,可 以 .利于 把 胸腔 积 液 引流 十 








下 流 、 避 免 反 复 
激 , 一 和 朋 单 性 用 长 大 于 16Fr 的 引流 管 
切 开 引 流 。 有 人 研究 局 部 注射 尿 激酶 5 万 一 10 万 U 可 以 减 
少 胸 膜 i 核 性 腔 购 时 震 大 号 引流 管 器 管 神 洗 , 每 次 用 
生理 其 术 或 2%% 伙 酸 复 钠 冲洗 脓 膛 
(三 ) 糖 皮质 激素 治疗 “由 于 大 部 分 患者 在 治疗 后 有 
胸膜 二 坚 和 和 业 连 ,因此 一 丰 在 探索 减 经 炎症 反应 .减少 胸膜 
衔 连 的 治疗 . 德 皮 质 激素 是 应 用 最 多 的 方法 ,但 其 作用 -下 
中 他 议 2007 年 Cochrane 系 述 『 6 个 临床 试验 
3 个 是 省 .资料 显 赤 糖 皮质 滋 


第 荆 册 的 虑 猎 息 液 ,但 不 能 降低 和 死 T 率 、 改 兰 肺 功能 减轻 
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胸膜 粘连 和 第 8 周 的 残留 积 液 。 而 不 良 反应 要 多 于 对 照 
组 ,在 HIV 的 患者 还 发 现 卡 波 西 肉瘤 的 风险 增加 。 虽 然 目 
前 的 循 证 证 据 并 不 支持 糖 皮质 激素 应 用 ， 但 随机 对 照 的 样 
本 还 是 偏 小 , 尚 需要 进一步 临床 试验 来 验证 。 许多 专家 认 
为 对 于 毒性 症状 严重 ,胸腔 积 液 量 多 的 患者 ， 在 使 用 抗 结核 
药物 和 胸腔 穿刺 的 同时 加 用 糖 皮质 激素 可 以 减轻 机 体 变 态 
反应 和 炎症 反应 使 胸 液 迅速 吸收 ,减少 胸膜 粘连 增 厚 。 通 
常 小 尼 松 20 一 30mg/d, 分 3 次 口服 。 体温 正常 ,全身 毒性 
症状 消除 , 胸 液 吸收 或 明显 减少 时 ， 逐渐 减 量 至 停 用 ,疗程 
约 4~6 周 。 由 于 国内 结核 性 胸膜 炎 的 诊断 许多 时 医 仅仅 
是 临床 诊断 ,需要 通过 抗 结核 治疗 反应 来 确认 诊断 , 糖 皮质 
激素 的 应 用 尤 需 慎 重 。 
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胺 胸 
姜 红 妮 
胸膜 腔 受 化 脓 性 病原 体感 染 , 早 期 产生 网 膜 炎 , 当 大 基 
月 性 渗 出 液 积聚 , 称 为 脓 胸 Cempyema) 。 本 节 主 ? 讨论 成 


人 细菌 性 虫 胸 , 不 包括 结核 性 胰 胸 及 继 发 于 哆 部 手术 后 的 
肪 胸 。 
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i 原 谱 随 着 地 区 流行 病 学 不 同 击 存在 盖 
措 , 并 随 着 时 间 曾 变化 。 抗 生 素 使 用 前 的 时 代 , 路 网 的 病原 
市 炎 链 球菌 为 主 (60% 一 70%) ,其 次 是 化 脓 链球 菌 和 
黄色 葡 条 球菌 。 月 前 发 达 [区 获得 性 胸腔 感染 的 病 

性 仍 以 G 球菌 为 主 : 米 氏 链球 菌 坡 多 见 (30% 一 50%)， 
其 次 是 肺炎 链球 菌 和 其 他 种 类 链球 菌 : 人 金黄 色 和 葡萄 球菌 约 
贞 了 1 多 。 社 区 获得 性 胸腔 感染 中 G 需 气 菌 约 占 9 部 .包括 
肠 杆 菌 科 细菌 ,流感 嗜 血 杆 菌 和 大 肠 杆 菌 .而 大 气 菌 约 占 
20%, 主 要 包括 梭 杜 烟 居 、 拟 杆菌 避 和 消化 链球 菌 属 
内 获得 性 胸 逐 感 梁 培 养 阳性 的 患 省 中 金黄 色 往 萄 球 菏 约 点 
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50%,2/3 为 耐 甲 氢 西 林 金 黄色 葡萄 球菌 ,G- 需 氧 蓝 约 占 
30%, 以 大 肠 杆菌 ,铜绿 假 单 胞 菌 和 肺炎 克 震 伯 杜 菌 常见 ， 
灰 握 菌 约 占 13%。 厌 氢 菌 与 G- 杆菌 的 混合 感染 也 比较 党 
见 , 常 发 生 于 老年 患者 及 有 多 种 合并 症 的 患者 。 











【发 病 机 制 】 

腑 胸 常见 于 有 合并 症 和 全 身 或 肺 部 宿主 防御 功能 异常 
者 如 串 有 糖尿 病 、 长 期 使 用 激素 支气管 扩张 症 、 慢 阻 肺 、 肺 

结核 和 肺癌 的 患者 。 口 腔 疾 病 、 过 度 使 用 镇 静 药 一 酒 , 疝 

病 发 作 、 神 志 不 清 、 因 食管 反 流 等 均 可 增加 大 氧 落 性 脓 胸 的 
发 生 。 急性 细菌 性 肺炎 被 误诊 或 延误 治疗 而 向 胸膜 腔 昔 延 
是 肤 胸 的 常见 原因 ,那些 没有 肺炎 经 过 而 直接 发 生 的 胸腔 
感染 被 称 为 “ 原 发 性 脓 胸 ”。 

脓 胸 的 发 生发 展 可 以 分 为 三 个 阶段 

渗 出 期 , 致 病菌 进入 胸腔 后 ,引起 组 织 炎 性 改变 ， 脏 、 壁 
两 层 胸膜 充血 ,水 肿 ,失去 胸膜 的 光泽 和 润滑 性 , 渗 出 稀薄 、 
泪 清 的 浆液, 渗 出 液 中 含有 白细胞 及 纤维 蛋白 .但 细胞 成 分 
较 少 。 如 在 此 时 给 予 有 效 的 治疗 ,及 时 排出 积 液 . 肺 可 以 充 
分 复 张 ,对 肺 功能 影响 不 大 。 
纤维 素 脓 性 渗 出 期 ,发生 在 感染 的 数 天 后 ,是 强烈 的 胸 
腊 炎 症 反应 所 致 。 胸 腔 中 渗 液 ,纤维 蛋白 及 中 性 粒 细胞 其 
至 脓 细 胞 逐渐 增多 ,纤维 蛋白 沉积 Es 壁 两 层 胸膜 表面 
成 为 纤维 索 膜 ,进而 逐渐 机 化 、 官 性 增强 ,形成 胸膜 粘 连 ， 使 
有 有 哆 趋向 局 限 化 , 即 形 成 局 限 性 或 包 赛 性 脓 胸 , 肿 组 织 的 脱 
上 胀 受 到 限制 。 

脓 乃 性 腔 胸 在 发 病 后 7 一 10 天 . 脏 、 辟 层 胸 
膜 表 面 ; 膜 开始 机 化 ,逐渐 形成 较 厚 的 胸膜 纤 
维 板 ,发 病 4~6 周 后 即 转 为 慢性 。 


【临床 表现 】 

本 病 的 临床 表现 :急性 月 胸 患 者 常 有 高 热 . 脉 速 、 呼 吸 
急促 ,胸痛 、 纳 差 , 全 身 乏 力 、 白 细胞 增多 等 征象 。 积 脓 较 多 
者 尚 有 胸 闽 、 咳 嗽 , 咳 痰 症状 。 体 检 圳 侧 语 晤 减弱 . 吨 诊 呈 
测 音 ,听诊 呼吸 音 减 鸭 或 消失 。 严 重 考 可 伴 有 发 绀 和 休克 。 
及 网 的 病理 改变 虽 有 不 同 阶段 之 分 ,但 并 无 明确 的 时 间 界 
限 。 慢 性 用 往往 有 消瘦 、 贫 血 . 血 浆 蛋 上 
同 程度 的 慢性 全 身 中 诲 状 状 ,如 低热 .乏力 .食欲 
体 可 见 患 侧 胸 壁 下 陷 、 购 廓 呼吸 动 度 受 限 、 肋 间 : 
分 患者 有 兰 柱 侧 弯 ` 出 现 杆 状 指 ( 趾 ?等 全 身 多 系统 的 改变 。 
胸部 吨 诊 呈 实 音 ,听诊 呼吸 音 减 低 或 消失 。 
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【辅助 检查 】 

1 外 周 血 白细胞 计数 增高 ,中 性 粒 细 胞 增 至 80 蜂 以 
上 ,有 核 左 移 。 

2. X 线 胸 片 伏 胸 X 线 胸部 检查 示 患 侧 下 














: 腔 胸 胸部 X 线 片 显示 吓 


所 致 的 致密 阴影 。 便 胸 障 增 
区 各 是 侧 、 掏 腔 灾 小 。 





第 十 二 章 胸膜 疾病 


3. 胸部 CT CT 检查 能 够 确定 邻近 有 肌 或 延伸 入 脐 
肌 的 分 隔 样 改变 ,也 有 助 于 发 现 肺炎 、 肺 腕 肿 、 肺 癌 等 合并 
证。 增强 CT 显示 胸膜 及 胸膜 外 组 织 水 肿 密度 的 改变 有 助 
于 脓 胸 与 胸腔 漏出 液 或 恶性 胸腔 积 液 相 鉴 别 。 增 强 CT 也 
可 区 分 脓 胸 、 肺 类 引起 肺 组 织 坏死 的 范围 和 肺 栓塞 。 叶 间 
歼 积 脓 表 现 为 沿 着 积 胀 周围 出 现 弧 线 样 或 “ 裂 开 ” 样 改变 。 

4. B 超 ”超声 波 检 查 显示 积 液 反 射 波 能 明确 范围 和 
准确 定位 ,还 有 助 于 判断 胸腔 液体 的 备 稠 度 及 是 否 分 隔 .有 
助 于 脓 胸 诊断 和 穿刺 。 

5. 胸水 检查 ”胸腔 穿刺 抽 液 是 进行 诊断 和 选择 治疗 
方案 的 重要 依据 。 要 观察 脓 液 的 性 状 ,质地 稀 稠 ,有 无 自 
味 , 同 时 做 涂 片 镜 检 、 细 菌 培养 及 药 敏 实验 .以 指导 临床 | 
药 。 胸 水 中 白细胞 计数 对 诊断 脓 胸 缺乏 统一 标准 .因为 胺 
液 中 的 白细胞 可 以 溶解 ,导致 其 数量 减少 。 而 肺炎 旁 无 菌 
性 胸腔 积 液 白细胞 计数 可 明显 增高 ,以 中 性 粒 细胞 为 主 。 
脓 性 胸腔 积 液 胸水 的 pH 和 糖 含量 降低 ,LDH 水 平 增高 。 

































































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1 诊断 根据 临床 表现 和 辅助 检查 .首先 确定 胸腔 积 
液 的 存在 ,胸腔 穿刺 抽 得 脓 液 即 可 确诊 。 对 胸水 外 观 脓 性 
表现 不 明显 者 ,如 胸水 pH 和 糖 含量 降低 ,LDH 水 平 增高 ， 
Eee ; 养 阳性 也 可 明确 诊断 。 










2. 鉴别 诊 腔 胸 早期 需 与 其 他 非 化 腔 性 胸腔 有 
包括 结核 机 a 风湿 性 疾病 胸膜 累 
别 ; 脓 液 形成 后 L 麻 胸 及 假 性 乳 麻 胸 鉴 别 。 thik 
草 兰 染 色 涂 片 培 养 . 细 胞 计数 及 分 类 、 糖 .生化 等 化 验 
不 难 鉴 别 。 
治疗 】 


急性 肤 胸 经 过 有 效 的 抗生素 治疗 并 及 时 排出 肤 液 . 炎 





可 能 帘 盖 常见 
冬 衔 球菌、 
肺炎 克 霄 伯 杆 菌 、 
: 划 以 上 租 
F 程 宜 长 .总 疗程 共 约 3 一 











六 和 i 
脉 给 药 为 主 . 剂 显 
6 周 。 

的 的 胸腔 





感染 可 采用 第 二 代 头 孢 菌 素 二 甲 俏 
看 俏 唑 、 亚 林 姑 
i 


s 伐 青 器 燃 类 二 

汞 Ws ee ts 
者 可 单 用 哌 拉 西 林 他 哗 巴 坦 ,4 

醚 胶 蓝 抑制 剂 的 联合 惠 

或 联合 巾 销 哗 、 克 让 

42) 引流 脓 液 ;对手 





医院 内 获得 
j BB 内 


催 百 如 炮 类 ， 












1 绰 的 肺炎 劳 胸 腔 程 液 , 特 别 是 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





超 液 性 暗 区 一 10mm ,颜色 清亮 ,pH>7.2,LDH 一 1000IU/ 
志 ,葡萄 糖 之 2. 2mmol/L 者 不 需要 引流 治疗 ,单纯 抗生素 治 
疗 疗效 良好 。 对 于 中 等 及 大 量 胸腔 积 液 ,或 胸水 肉眼 观察 





吕 呈 混浊 腑 性 ,或 胸水 pH 二 7.2,LDH 这 1000IU/L, 葡萄 糖 


中 一 2. 2mmol/IL 者 胸腔 引流 是 治疗 的 关键 。 每 次 胸腔 穿刺 时 
均 应 尽 可 能 将 脓 液 抽 净 ,在 抽 净 脓 液 之 后 ,注入 等 量 的 生理 








支气管 或 肺 组 织 挫 裂 伤 ,或 因 气 道内 压力 急剧 升 高 而 引 
的 支气管 或 肺 破裂 。 锐 器 伤 或 火 秦 伤 穿 通 胸 壁 后 伤 及 肺 、 
支气管 和 气管 或 食管 , 亦 可 引起 气胸 ,上 且 多 为 血气 胸 或 月 气 
胸 。 偶 尔 在 闭合 性 或 穿 透 性 甩 肌 破裂 时 伴 有 胃 和 破裂 而 引起 
月 气胸 。 

(三 ) 自发 性 气胸 “ 指 在 无 外 伤 或 人 为 因素 的 情况 下 ， 


[a 

















盐水 或 2% 碳酸 毛 钠 溶液 反复 冲洗 ,直到 抽出 液 变 清亮 为 
止 。 包 记 或 多 房 性 脓 胸 ,或 非常 条 稠 的 脓 液 ,可 于 腔 内 注 人 
尿 激酶 、 链 激酶 或 组 织 型 纤 溶 酶 原 激活 剂 联合 DNA 酶 稀 
化 胺 液 ,以 便于 引流 。 

(3) 全 身 支持 治疗 : 

生 素 饮 食 ,鼓励 多 饮水 。 

血浆 。 

2. 慢性 肤 胸 的 治疗 主要 是 消除 胺 腔 。 术 前 应 适当 补 
充 营养 ,纠正 低 蛋 白 和 贫血 ,少量 多 次 输血 ,增强 机 体 抵抗 
力 , 选 用 有 效 抗生素 ,控制 感染 。 














应 包括 给 予 高 蛋白 、 高 热量 、 高 维 
必要 时 静脉 补液 并 输 注 白 蛋白 或 
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第 四 节 气 “ 胸 










白 春 学 
和 脏 层 构成 ,是 不 含 空气 的 密闭 的 
况 下 .胸膜 腔 内 为 任何 原 内 使 


体 进入 胸膜 腔 造成 积 气 状 态 , 称 为 气胸 (pneu- 


胸 蜡 破损 ,4 
mothorax) 。 


【分 类 】 
可 分 为 人 


气胸、 创伤 性 气胸 和 自发 性 气胸 三 类 
气胸 指 必 上 出 于 诊断 或 治疗 目的 ,使 
用 大 为 方法 造成 胸膜 腔 积 
(二 ) 创伤 性 气胸 ”由 于 胸部 外 伤 或 医疗 操作 误伤 造 
成 的 气胸 。 创伤 性 气胸 发 线性 伤 中 约 占 15 兴 一 
E 伤 中 约 占 30 甸 一 87.6 兴 。 气 胸中 空气 在 绝 
本 本 和 肺 本 























肺 组 织 和 脏 层 胸膜 因原 有 某 种 病变 或 缺陷 而 突然 发 生 破裂 
引起 的 气胸 。 

按 气 an 外 闭合 性 气胸 ; 
@ 开 放 性 气胸 ;@ 张 力 性 气 

本 节 着 重 sm 


病因 与 发 病 机 制 】 

根据 有 无 原 发 疾病 , 自发 性 气胸 可 分 为 原 发 性 和 继 发 
性 两 类 。 诱 发 因素 为 剧烈 运动 ,咳嗽 , 提 举 重 物 或 上 及 高 
举 , 用 力 排便 等 。 航 空 潜水 作业 而 无 适当 防护 措施 时 ,从 
高 压 环 境 突 然 进入 低压 环境 也 可 诱发 气胸 。 有 50% ~ 
60% 病 例 找 不 到 明显 诱因 ,有 极 少 患者 甚至 在 卧床 休息 时 
发 病 。 

(一 ) 原 发 性 气胸 “又 称 特 发 性 气胸 , 指 胸部 影像 学 未 
发 现 明显 病变 的 健康 者 所 发 生 的 气胸 ,好 发 于 青年 人 ,特别 
是 男性 瘦 高 者 。 根 据 国外 文献 报道 ,这 种 气胸 占 自发 性 气 
胸 的 首位 ,而 国内 则 以 继 发 性 气胸 为 主 。 ee 
机 制 尚 不 十 分 明确 。 大 多 数学 者 认为 由 于 胸膜 下 微小 气 
(bleb) 和 肺 大 疤 Cbullae of lung) 破 裂 所 致 。 Ra 
根据 胸腔 镜 下 肺泡 病变 与 胸膜 粘连 情况 ,将 自发 性 气胸 在 
临床 上 分 为 4 级: 工 级 为 特 发 性 气胸 ,内 镜 下 观察 肺 组 织 无 
明显 异常 ;下 级 为 气胸 伴 有 脏 层 、 壁 层 胸膜 粘连 ;四 级 为 胜 
层 胸膜 大 疤 和 直径 二 2em 的 肺 大 净 ; 了 级 有 多 个 直 答 
全 2cm 的 肺 大 疱 。 该 分 级 方法 对 选择 合理 的 治疗 方法 有 指 
导 意 义 。 认 为 自发 性 气胸 的 形成 并 不 一 定 要 以 大 疱 破 独 为 
前 提 , 也 可 能 由 于 胸膜 间 皮 细胞 稀少 或 完全 缺乏 ,在 肺 内 压 
增高 的 情况 下 ,空气 通过 大 疱 壁 的 裂孔 进入 胸膜 腔 引 起 , 强 
调 了 胸膜 间 皮 细胞 在 自发 性 气胸 发 生 中 起 着 重要 作用 。 某 
些 党 者 认为 肺 组 织 先 天 性 发 育 不 全 是 肺 大 疱 形 成 的 原因 。 
Fe 学 者 提出 “新 膜 理 inomnenbrang theory) 、 侧 支 通 

气 障 得 机 制 和 大 气 污染 学 说 等 。 

(二 ) 继 发 性 气胸 “其 发 病 机 制 是 在 其 他 肺 部 疾病 的 
基础 上 ， ,形成 肺 大 疱 或 直接 损伤 胸膜 所 致 。 常 为 慢 阻 肺 或 炎 
证 后 纤维 病灶 (如 硅 沉 着 病 .慢性 肺结核 ,弥漫 性 肺 间 质 纤维 
化 齐 肿 性 肺 纤维 化 等 ) 的 基础 上 , 细 支 气管 因 炎 症 狭 窄 , 扭 
由 ,产生 活 沂 机 制 而 形成 肺 大 疱 。 肿 大 的 气泡 因 营养 ,循环 
障碍 而 退行 性 变性 。 在 咳嗽 、 Ss 压 增 高 因素 诱发 
下 导 敏 大 疱 破 询 引起 气 有 移 。 肺 癌 、 结 节 病 、 组 织 细胞 增多 症 
X` 肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 病 和 艾滋 病 也 可 引起 继 发 性 气胸 。 

(三 ) 特殊 类 型 的 气胸 

1. 月 经 性 气胸 ” 即 与 月 经 周期 有 关 的 反复 发 作 的 气 









































胸 的 0.9 中 .50 岁 以 下 女性 
6 其 发 生 原 因 主 要 与 及 、 胸 腊 或 横 脑 的 


9 膜 异 位 (endometriosis) 有 关 。 确 切 的 发 病 机 制 









2. 妊娠 合并 气胸 “以 生育 期 年 轻 女性 为 多 。 本 病 串 
者 因 每 次 妊娠 而 发 生气 胸 。 根 据 气胸 出 现 的 时 间 , 可 分 为 
早期 ( 寻 娠 3 一 4 个 月 ) 和 和 后 期 (妊娠 8 个 月 以 上 ) 两 种 。 其 


发 生机 制 也 不 十 分 清楚 。 









【解剖 生 理 】 
胸 隙 星 为 是 层 和 膜 之 间 的 密闭 腔 陵 。 正 常 时 两 
层 胸膜 胸膜 腔 


15ml 浆液 .起 润滑 作用 。 
内 的 压力 比 大 气 压 : 吸 气 时 率 张 肺脏 膨胀 。 该 负 
压 随 铸 呼 吸 运 动 变 化 . 吸 气 胸廓 扩大 时 负 压 变 大 ( 即 胸 内 压 
更 小 ,为 - 0. 667 一 一 1. 33kPa) ;而 呼 气 时 负 压 变 小 ( 即 胸 内 
讨 更 大 .为 - 0.4 一 一 0.686kPa) 。 当 胸 内 压力 超过 0.1~ 
0.2kPa 时 ,可 使 纵隔 移 位 , 蔚 脉 回流 受阻 .发 生 急 性 心肺 
功能 隘 笠 。 








《病理 生理 

(一 ) 气胸 对 心肺 功能 的 影响 
定 于 3 个 基本 因素 :四 基础 疾病 
度 ; 四 胸膜 贮 内 积 气 量 及 其 压力 。 基 础 肺病 变 ) 
现 快 ` 气 显 大 、 胸 内 压 高 .对 心 上 师 功能 彤 响 大 。 

(二 ) 气胸 对 心肺 功能 影响 的 主要 表现 

1. 肺 容 量 缩 小 和 通气 功能 降低 、 当 肺 友 缩 20 兴 以 上 
时 ,胸膛 内 讨 变 大 . 失 下 对 上 是 的 牵引 作用 其 至 压迫 是 组 
pt 此 减少 , 呈 限 制 性 通气 功能 障碍 。 

气体 交换 功能 恶化 ”急性 气胸 时 被 压缩 的 肺泡 通 

ent “但 最 初 脏 自流 时 并 不 减少 ,可 发 生 通气 / 血 流 比 
什 降 低 或 动 廊 脉 分 流 样 效应 ,表现 为 动脉 血 氛 合 功 能 障碍 
和 和气 分 扩 降 低 。 

3. 循环 功能 障碍 ”少量 气胸 对 循环 功能 影响 不 大 。 
大 生气 购 ,尤其 是 张力 性 气胸 ,胸腔 正 压 影响 静脉 血 回流 ， 
此 硅 计 连 血 管 和 心脏 .阻碍 静脉 血 回 流 布 心 , 引 起 心性 搏 出 
大 降低 ,心率 加 快 , 血 至 发 生 休克 。 在 大 量 或 张 
力 虱 气胸 时 ,可 引起 纵隔 动 . 进 一 - 步 导致 循环 功能 


对 心肺 功能 风 0 om 的 






“ 重 , 气 胸 出 


























深 而 天上 ， 和 人 全 
酒 动 寻 则 有 有 旺 吸 困 礁 症状 。 





k 临 床 素 现 】 

(一 ) 症状 业 胡 六 状 为 
时 喊 禁 礁 , 首 可 丰 和 刺激 作 咳 虹 
由 激 作 下 咳 因 气体 刘 激 胸 异 所 致 。 
则 呼吸 手 难 胃 亚 ， 部 分 吓 






第 十 二 章 胸膜 疾病 


者 在 气胸 发 生前 有 剧烈 咳嗽 、 用 力 屏 气 排 大 便 或 提 举 重 物 
等 诱因 ,但 不 少 患者 发 生 于 正常 活动 或 安静 休息 时 。 年 轻 
无 肺 部 基础 疾病 者 的 中 等 量 气胸 可 能 没有 不 适 感觉 ,有 时 
仅 在 体检 或 常规 胸部 影像 学 检查 时 才 被 发 现 :而 慢 阻 肺 患 
者 ,即使 肺 压缩 不 到 10%, 亦 可 产生 明显 的 呼吸 困难 。 | 

张力 性 气胸 患者 常 表 现 精神 高 度 紧张 . 恺 惧 、 烦 躁 、 气 
促 \ 室 息 感 .发 强 、 出 汗 ,并 有 脉搏 细弱 快 .血压 下 降 . 皮 肤 湿 
冷 等 休克 表现 ,甚至 出 现 意识 不 清 、 怖 迷 , 若 不 及 时 抢救 . 往 
往 引 起 死亡 。 少 数 患 者 可 发 生 双 侧 性 气胸 ,其 发 生 率 占 白 
发 性 气胸 的 2 只 一 9. 2% ,甚至 达 20%。 以 呼吸 困难 为 突出 
表现 ,其 次 为 胸痛 和 咳嗽 。 

部 分 气胸 患者 合并 有 纵隔 气 肿 .呼吸 困难 更 加 严重 . 常 
看 明 显 发 红 。 更 少见 的 情况 是 在 气胸 发 生 时 ,由 于 胸膜 粘 

连带 或 胸膜 血管 据 猥 而 产生 血气 胸 。 若 出 血 量 多 ,可 表现 

为 面色 苍白 ,冷汗 .脉搏 细弱 、 血 讨 下 降 等 休克 征象 。 但 大 
多 数 患者 仅 为 少量 出 血 。 

(二 ) 体征 气胸 少量 时 体征 不 明显 ， 2 
于 .但 听诊 时 局 限 呼 吸音 减弱 具有 重要 意 
现 哮 鸣 音 。 

气胸 量 达 30% 以 上 时 ,可 表现 为 患 侧 胸 序 人 钨 满 . 肋 间 
腺 脱 隆 .呼吸 运动 减弱 ;是 诊 鼓 音 , 心 或 肝 浊 音 区 消失 ;语音 
起 颇 及 呼吸 音 均 减弱 或 消失 。 大 量 气 胸 时 ,可 使 气管 和 纵 
陋 向 健 侧 移 位 。 

左 侧 少量 气胸 ,有 时 可 在 左 心 缘 处 听 凶 
到 的 特殊 破 像 音 . 称 Hamman 征 。 破 裂 
者 左 侧 耻 位 呼 气 时 上 听 得 更 清楚 。 此 种 “有 声 ; 
少量 气胸 。 

少量 胸腔 积 液 常 是 由 于 空气 刺激 胸 胺 



































阻 柿 昌 
义 . 部 分 患者 可 出 
















1 患者 也 能 觉察 





膜 产生 的 渗 出 液 ， 
但 也 可 能 由 于 气胸 导致 胸膜 粘连 带 据 裂 引起 血气 胸 。 


(三 ) 影像 学 表现 ”为 诊断 气胸 最 可 靠 的 方法 。 可 显 
示 肺 压缩 程度 , 肺 部 情况 ,有 无 胸膜 粘连 ,网 腔 积 液 以 及 纵 
陋 移 位 等 。 

典型 X 线 表现 为 外 凸 弧 形 的 
和 胸 气体 的 交界 线 . 线 内 为 压 旨 








阴影 , 系 肺 组 


9 肺 组织, 线 外 无 肺 













纹理 且 透 亮度 明显 增加 。 气 胸 延 及 下 部 则 肋 贤 角 显 示 更 加 
锐利 。 局 限于 肺 尖 部 , 常 被 骨骼 抢 盖 。 深 呼 


.密度 增 高 .与 外 带 积 气 透 光 区 
向 带 。 局 限 性 气胸 在 后 前 位 入 线 
动 体位 方 能 | 气胸 。 大 其 气 胸 
影 、 若 肺 玉 有 病变 





检 檀 时 透视 下 转 











有 时- 则 被 压缩 聚集 在 入 门 区 旦 圆 球形 阴影 
或 网 腊 则 呈 分 时 状 或 不 规则 阴影 大 ee 或 张 









力 性 气胸 ! 





社 和 心 问 健 侧 ， 气 胸 合 许 





时 : 则 见 液 平 。 若 围绕 心 缘 劳 有 透 光 带 , 应 
昨 - 六 线 胸 片 .大 致 可 计算 气 殉 后 肺脏 受 







林 处 理 有 
气胸 大 小 .别离 二 
简便 评估 方法 为 


义 i 












F825 
















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


度 占 总 宽度 的 1/4 时 (外 带 压缩 ) ,压缩 35%% ,气胸 宽度 
总 宽度 的 1/3 时 (外 带 压 缩 ) ,压缩 50% ,气胸 宽度 占 总 
宽度 的 1/2 时 (外 中 带 压 缩 ) ,压缩 65%, 压 缩 至 肺 门 部 为 





记 ;| 90% 以 上 (外 中 内 带 讨 缩 ), 而 非 100%。 


CT 表现 为 胸膜 腔 内 出 现 极 低 密度 的 气体 影 , 伴 有 肺 
组 织 不 同 程度 的 压缩 改变 。 一 般 应 在 肺 窗 条 件 下 观察 , 含 
极 少 量 气体 的 气胸 和 主要 位 于 前 中 胸膜 腔 的 局 限 性 气胸 ， 
由 于 CT 无 影像 重合 的 缺点 也 可 明确 诊断 ,而 X 线 平 片 易 
漏诊 。 多 数学 者 认为 ,对 外 伤 患者 ,尤其 给 机 械 通气 患者 做 
Len 工 扫描 时 ， 应 对 上 腹部 ,下 胸部 的 CT 图 像 进行 肺 窗 观 察 ， 
aa 性 少量 气胸 ;CT 还 可 鉴别 位 于 纵隔 旁 的 气 
与 纵隔 气 肿 以 及 肺 气 〖% 礁 ,对 有 广泛 皮下 气 和 肿 的 患者 ,CT 
dee 现 义 线 平 片 阴性 的 气胸 存在 。 


【诊断 】 
根据 临床 症状 .体征 及 X 线 表现 , 即 可 确诊 。 慢 阻 肺 
合并 自发 性 气胸 时 ,与 其 原 有 的 症状 和 体征 常 易 混淆 , 需 借 
助 影像 学 检查 作出 诊断 。 
临床 上 还 可 通过 胸膜 腔 内 测 压 来 确定 气胸 类 型 :闭合 
性 ,开放 性 或 张力 性 ,用 于 选择 治疗 方法 和 评估 预后 。@ 闭 
合 性 气胸 (也 称 单纯 性 气胸 ) :由 于 胸膜 破裂 口 绞 小 , 随 着 肺 
脏 北 缩 而 关闭 ,空气 不 再 继续 进入 胸膜 腔 。 胸 膜 腔 内 压力 
测定 可 为 略 高 的 正 压 或 负 压 , 视 气 体 基 多 少 而 定 。 抽 气 后 ， 
胸膜 腔 内 压力 下 降 ,观察 2 一 3 分 钟 压力 也 不 再 上 升 。@ 开 
放 性 气胸 : 黎 口 较 大 ,或 因 胸 膜 粘连 妨碍 肺脏 回 缩 面 使 柳 口 
开放 ,气体 经 裂口 随 呼 吸 自由 出 人 胸膜 腔 。 胸 膜 腔 测 压 在 
0 上 下 波动 , 抽 气 后 压力 不 变 。@ 张 力 性 气胸 ,又 称 单 向 活 
或 高 压 性 气胸 :由 于 袭 口 呈 单 向 活 瓣 或 活塞 作用 , 吸 气 
时 胸廓 扩大 , 胸 内 压 变 低 , 活 次 开 放 , 空 气 进入 胸膜 腔 ;而 在 
呼 气 时 ,胸廓 变 小 , 胸 内 压 升 高 ,压迫 活 辩 使 之 闭合 。 每 次 
呼吸 运动 都 有 空气 进 和 人 胸膜 腔 而 不 能 排出 ,致使 胸膜 腔 内 
越 积 越 多 ,胸膜 腔 内 压力 也 不 断 升 高 压迫 肺脏 ,纵隔 向 
健 侧 偏 移 ,甚至 影响 心脏 血液 回流 。 测 压 时 压力 常 超过 
0. 98kPa(10cemHs O) ,甚至 高 达 1.96kPa(20cmHsO 〇 )。 抽 
气 后 胸 内 庄 可 下 降 , 但 观察 2 一 3 分 钟 后 压力 又 迅速 升 高 。 
胸膜 裂口 可 随 病 情 而 变化 . 故 气 胸 类 型 也 可 相互 转换 。 
气胸 发 病 后 超过 2 个 月 上 讳 未 能 复 张 者 称 为 慢性 气胸 。 多 由 
于 狼 口 未 闭 ,胸膜 增 厚 或 气 道 被 分 泌 物 堵塞 , 阻 但 了 肺 的 复 
张 。 胸 膜 腔 内 压力 的 测定 有 助 于 鉴别 破裂 口 是 否 财 合 。 
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〖 鉴 别 诊断 】 
一 ) 巨型 肺 大 疱 








四 Gs 0 | 







j 其 鉴别 。 






| 形 有 位 
外 带 胸 膜 腔 内 。 久 肺 上 部 7 
下 缘 下 外 方 肺 组 织 向 二 外 方 伸延 ,而 上 





气 影 .位 于 胸 音 
演 癌 下 问 陛 ， 


胸部 包 诡 性 气胸 其 外 下 方 气 影 向 外 下 方 倾斜 。@ 肿 大 疱 若 
在 下 叶 , 则 肋 甩 角 圆 钝 ,贴近 胸壁 处 可 见 到 被 挤 压 的 肺 组 织 
es 气 腔 内 无 液 平面 ;而 气胸 患者 肋 甩 角 可 见 到 液 

。 回 经 较 长 时 间 观 察 , 肺 大 疱 大 小 很 少 变 化 ,而 气胸 形 
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et 日 而 变 小 ,最 后 消失 。 怀 疑 局 限 包 蛮 性 ^ 气胸 者 最 
好 做 胸部 CT 检查 ,能 够 很 好 地 区 别 巨大 肺 大 疱 和 局 限 包 
事 性 气胸 。 


(二 ) 其 他 疾患 ”气胸 还 应 与 心肌 梗死 、 肺 梗死 、 或 气 
管 哮喘 ,支气管 肺 变 肿 及 脑 疝 、 届 四 肺 和 疾病 监 别 。 根 据 病 
史 症状、 体征 、 结 合 胸部 影像 学 ,心电图 及 有 关 检查 可 以 作 
出 鉴别 。 


自发 性 气胸 的 治疗 需 根 据 气胸 的 不 同 原 系 因 和 类 型 采取 
适当 措施 ,解除 胸腔 积 气 对 呼吸 、 循 环 所 所 造成 影响 ,使 肺 尽 
早 复 张 和 恢 复 功 能 ,同时 也 要 治疗 并 发 症 和 原 发 病 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”患者 应 卧床 休息 和 吸 氧 ,尽量 减少 活 
动 ,有 利于 气体 吸收 和 肺 复 张 。 无 肺 部 基础 疾病 的 年 径 患 
者 ,如 果 肺 鞭 陷 在 20%% 以 下 ,呼吸 困难 不 明显 者 ,可 以 采取 
本 方法 ,但 须 密切 观察 。 单 纯 卧 床 休息 ,每 日 可 吸收 胸膜 腔 
内 气体 容积 的 1.25%。 如 吸 氧 ; 面 轩 给 氧 流量 3L/min, 可 
使 气胸 气体 吸收 率 提高 达 4.2%, 肺 完全 复 张 时 间 缩短 至 
平均 5 天 (3~7 天 ) , 较 一 般 卧 床 休息 肺 复 张 所 需 时 间 明 显 
缩短 。 其 机 制 是 提高 血 中 PO; ,使 氮 分 压 (Ps) 下 降 , 从 而 
增加 胸膜 腔 与 血液 间 的 P、 闫 ,促使 胸膜 腔 内 的 手气 向 血液 
转 递 ( 氨 - 氧 交换 ) ,加 快 肺 复 张 。 

(二 ) 排 气 疗法 ”对 于 呼吸 困难 明显 、 肺 压缩 程度 超过 
20 兴 一 30 中 合并 有 肺 部 基础 疾病 者 , 需 采取 排 气 疗法 ,万 
其 是 张力 性 < 气胸 需要 紧急 排 气 。 

1. 胸膜 腔 穿刺 排 气 “常规 选择 患 侧 锁骨 中 线 第 2 前 
节 癌 为 窑 刺 进 针 | 点 , 少 效 选 择 及 前 区 第 4 第 5 或 第 6 肋 间 

:气胸 需 根 据 胸 部 CT 进行 
了 皮肤 消毒 后 用 气胸 针 直 接 












定位 后 确 完 定 穿刺 进 








epee a 或 100ml 注射 器 ,或 人 工 
气胸 机 排 气 并 测 卜 ,直至 患者 呼吸 困难 级 解 为 止 。 一 般 首 
次 抽 气 不 宜 超过 600ml 或 使 胸膜 腑 腑 内 负 压 在 - 0 196 一 





革 , 根 据 肺 复 张 情况 每 日 
或 隔日 搜 气 次。 如) 国有 性 气胸 ,需要 进行 持续 的 胸腔 
闭 式 引流 ， 但 各 交情 此 挽救 患者 生命 ， 可 行 紧急 胸 
膜 腔 穿 人 :的 目的 。 
性 和 张力 性 气胸 、 压 缩 
范围 的 音 二 性 忆 拘 省, 单纯 胸腔 穿刺 抽 气 只 能 和 暂 1 

辣 状 , 往 ,6 尖 于 
前 肋 间 稚 入 引流 管 ;局 限 包 “有 胸膜 粘连 者 ,应 根 
据 X 网 部 CT 家 气胸 需 排 气 排 液 
置 管 引 流 , 有 时 需 置 上 下 两 根 引流 管 。 
关于 水 天 正 扩 连续 排 气 装置 _ 凤 水 对 碍 内 的 玻 


































选择 锁 4 
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于 水 面 下 1 一 2cm., 患 者 呼 气 时 胸膜 腔 内 正 压 ， 
只 要 高 于 体外 大 气压 0.098~0. 196kPa(1~2cmH;0O 〇 ) 就 有 
气体 排出 ]。 如 单纯 持续 引流 较 长 时 间 肺 仍 不 能 复 张 ,可 考 
虑 持续 负 压 引流 ,在 负 压 吸 引 装置 与 水 封 瓶 之 间接 上 调 压 
瓶 ,调整 调 压 管 人 水 深度 以 维持 吸引 负 压 在 - 0.49 一 
一 1.76kPa(- 5 一 - 18cmH2:O) 为 宜 。 目 前 已 经 有 一 体 化 便 
携 式 气胸 引流 装置 。 

(三 ) 胸膜 粘连 术 ”为 了 减少 复发 ,可 在 胸腔 内 注入 硬 
化 剂 ,产生 无 菌 性 胸膜 炎症 ,使 脏 层 和 壁 层 胸膜 粘连 从 而 消 
灭 胸膜 腔 间 阶 。 仅 限于 不 宜 手 术 或 拒绝 手术 的 下 列 患者 : 
中 慢性 或 复发 性 气胸 ;@@ 双 侧 气 胸 ;@ 合 并 肺 大 疤 ;@ 肺 功 











能 不 全 ,不 能 耐 受 手术 者 。 常 用 硬化 剂 有 多 西 环 素 、 医 用 滑 
石粉 等 ,用 生理 


盐水 60 一 100ml 稀释 后 经 胸腔 A 夹 
管 4~6 小 时 后 引流 ;或 经 内 科 胸 腔 镜 直 视 下 喷 酒 。 注 意 
下 几 个 方面 可 以 提高 粘连 的 成 功率 :胸腔 注入 硬化 剂 前 , 尽 
可 能 使 肺 完全 复 张 ;硬化 剂 注 入 胸膜 腔 后 需 监督 患者 充分 
转动 体位 ,以 使 硬化 剂 与 各 处 胸膜 充分 接触; 夹 闭 胸腔 引流 
管 4~6 小 时 后 需 充 分 引流 胸腔 内 气体 及 液体 ,加 用 10 一 
20cmHz O 的 负 压 可 以 使 脏 层 和 壁 层 胸 膜 紧密 贴 合 。 若 一 
次 无 效 ,可 重复 注 药 。 肺 复 张 并且 夹 闭 胸腔 引流 管 24 小 时 
后 不 再 有 气体 漏出 ,经 X 线 透 视 或 摄 片 证 实 , 可 拔除 引流 
管 。 此 法 成 功率 高 ,主要 不 良 反应 为 胸痛 ,发 热 ,医用 滑 右 
粉 有 报道 可 引起 急性 呼吸 窒 迫 综合 征 ,应 密切 观察 

(四 ) 肺 或 大 疱 破 口 闭 合法 在 诊断 为 肝气 肿 大 净 破 
歼 而 无 其 他 的 肺 实质 性 病变 时 ,可 在 不 开 胸 的 情况 下 经 
镜 使 用 激光 或 黏合 剂 使 笋 口 闭 合 。 

(五 ) 外 科 手 术 ”对 于 慢性 气胸 、 血 气胸 、 双 侧 气 胸 , 复 
发 性 气胸 、 张 力 性 气胸 经 内 科 观 察 治疗 失败 者 ,胸膜 增 厚 或 
者 烙 连 带 致 肺 膨胀 不 全 或 影像 学 上 有 多 发 性 肺 大 疱 者 ,可 
予 手术 。 手术 治疗 成 功率 高 ,复发 率 低 。 
,电视 辅助 胸腔 镜 手 术 ”下 视 下 分 离 胸膜 间 粘 连 , 烙 
断 粘 连带 ;视野 清晰 ,对 较 小 肺 大 疱 和 破 口 也 能 发 现 和 处 
理 ; 同 时 做 胸膜 粘连 术 。 具 有 微 创 、 安 全 等 优点 。 
2. 开 胸 手术 ”如 无 禁忌 , 亦 可 考虑 。 但 在 能 开展 电视 
辅助 胸腔 镜 手 术 的 单位 基本 已 被 取代 。 
(六 ) 特殊 类 型 气胸 的 处 理 
. 月 经 性 气胸 “@ 激 素 疗法 :作用 是 抑制 卵 梨 功能 ， 
阻止 排卵 过 程 及 异 位 的 子宫 内 膜 组 织 脱落, 达到 控制 证 状 
的 目的 。 常 用 的 药物 有 孕 激 素 、 黄 体 病 、 雄 性 激素 等 。 某 些 
避孕 药物 如 达 那 唑 (danazol, 抉 产 雄 烯 异 哑 唑 )， tin 
rethisterone) 、. 异 烽 《noretynodrel) 等 也 可 使 用 。 
胸 手 术 : 适 用 于 保守 治疗 无 效 ,反复 发 作证 状 产 重 的 串 
术 包括 单纯 脐 肌 和 缺损 修补 ,部 分 贤 员 切除 缝合 ， 部 分 网 
肺 雪 等 。 回 妇科 手术 :适用 于 以 上 治疗 无 效 ,又 无 再 次 媳 
.盆腔 同时 夫 I 膜 异 位 症 者 。 手 术 包 括 输卵管 
结 蕊 术 、 卵 梨 切 除 术 .子宫 全 切除 术 、 双 侧 附件 切除 术 等 。 
目前 认为 子宫 输卵管 卵 策 切除 术 是 治疗 月 经 性 气胸 最 有 有 效 
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第 十 二 章 胸膜 疾病 


的 方法 ,可 使 大 乡 数 患者 获得 痊愈 。 

2. 自发 性 血气 胸 自发 性 气胸 伴 有 胸 | 
由 于 胸膜 粘连 带 内 的 血管 断裂 .可 采取 以 了 
疗 : 抽 气 排 液 ,解除 压迫 症状 .改善 通气 功能 。 
在 1000ml 左右, 必要 时 可 重复 抽 吸 。@ 胸 腔 闭 式 引 流 ; 一 
般 使 用 大 孔径 胸腔 引流 管 做 持续 引流 .引流 管 放 置 的 位 置 
要 保证 能 够 及 时 有 效 地 引流 胸腔 内 积 血 .以 促使 师 的 仇 张 
和 观察 有 无 活动 性 出 血 。 同 时 补充 血 容 量 . 积 极 
疗 , 并 且 密 切 观 察 病情 变化 。@ 如 保 信 
持续 出 血 者 . 须 在 抗 休 克 治疗 的 同时 准备 外 用 

3. 脓 气 胸 ”由 金黄 色 葡 菊 球 菌 .肺炎 
胞 菌 , 结 Ran RE 
以 及 干 酷 性 肺炎 可 并 发 肪 气胸 。 病 情 多 篆 





腊 腔 内 出 血 是 
字 :站 保 




































en 


有 支气管 





胸膜 瘘 形 成 。 腔 液 中 可 找到 病原 菌 , 除 (局 
部 和 全 身 ) 外 ,还 应 根据 具体 情况 考虑 外 科 治 疗 。 出 现 包 于 


需要 胸腔 内 冲洗 疗法 。 

4. 纵隔 气 肿 和 皮下 气 肿 ” 皮 下 气 肿 和 纵隔 气 有 
胸膜 腔 内 气体 排出 减 压 而 能 自行 吸收 。 吸 入 ; 
气 可 以 加 大 纵隔 内 氧 的 浓度 .有 利于 气 肿 的 
肿 张力 过 高 而 影响 呼吸 和 循环 功能 者 ,可 做 胸骨 上 窝 穿 
或 切 开 排 气 。 


【预防 】 

最 好 的 预防 是 去 除 病因 。 按 照 气胸 治疗 效果 乔 . 目 前 
采用 的 肺 大 疱 切 除 术 及 胸膜 粘连 术 中 ,前 者 可 最 大 限度 地 
去 除 肺 漏 气 的 可 能 ,后 者 可 在 再 次 肺 漏 气 时 保 分 肺 

组 织 不 至 于 蓉 缩 .所 以 最 好 的 预防 在 于 正 

此 外 ,由 于 慢性 支气管 用 如 贬 晓 和 | 
性 气胸 的 主要 病因 ,积极 规范 性 治疗 是 预防 这 类 丝 
的 最 好 方法 。 
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第 五 节 ”胸膜 间 皮 瘙 





胸膜 癌 皮 党 Ipleural mesotheliomay 是 - 神 与 右 符 相关 
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一 股 抽 液 量 岂 六 王 











第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


的 恶性 肿 瘙 ,准确 的 发 病情 况 不 清楚 ,但 估计 在 所 有 恶性 肿 
瘤 中 少 于 1%。 根 据 肿瘤 的 生长 方式 和 大 体形 态 将 其 分 为 
局 限 型 和 弥漫 型 两 种 。 其 中 弥漫 型 恶性 胸膜 间 皮 瘤 
;| 《MPMD) 最 常见 ,但 也 可 以 发 生 于 其 他 部 位 (如 腹膜 、 心 包 和 
/，， 举 九 精 哎 ) 。 本 病 治疗 非常 困难 ,中 位 生存 期 大 约 1 年。 主 
一 一 要 发 生 于 有 石棉 职业 接触 的 老年 男性 (石棉 接触 后 20 一 40 
年 )。 




















一 、 局 限 型 间 皮 瘤 





肿瘤 局 限 性 生长 成 孤立 性 肿块 。 临 床上 很 少见 ,手术 
切除 预后 良好 。 


【病理 】 

局 限 型 间 皮 瘤 常 起 自 脏 层 胸膜 或 叶 间 胸 膜 。 呈 圆 形 或 
椭圆 形 的 坚实 灰 黄 色 结 节 。 表 面 光 滑 , 轻 度 分 时 ,有 包 膜 。 
结 节 生 长 缓慢 ,大 小 不 等 ,直径 自 数 毫 米 至 数 厘 米 , 大 的 甚 
至 可 占据 一 侧 胸腔 , 重 达 数 千克 ,质地 坚韧 。 瘤 体 与 胸膜 接 
触 面 宽 , 凸 向 胸膜 腔 ;少数 有 蒂 状 短 茎 与 胸膜 相连 接 , 随 体 
位 变动 而 移 位 。 切 面 呈 黄 色 , 灰 黄色 或 淡 红 色 。 

光 镜 下 一 般 分 为 三 型 :纤维 型 多 见 , 主 要 由 梭 形 细胞 
和 上 胶原 纤维 束 交 织 而 成 ;@@ 上 皮 型 军 见 , 主 要 由 单 层 立方 上 
皮 构 成 ;@ 混 合 型 少见 ,为 方 上 皮 细 胞 排列 于 纤维 间 
质 面 上 构成 裂隙 图 像 , 亦 有 成 乳头 状 突起 ,但 表面 为 单 层 立 
方 上 皮 , 细 胞 无 异形 .乳头 中 心 为 纤维 结缔 组 织 。 

局 限 型 中 约 13 冯 一 25 兴 为 恶性 间 皮 瘤 。 有 局 部 侵犯 
性 ,可 累及 胸壁 、 肺 \ 心 包 和 纵隔 ,可 有 淋巴 结 转移 和 血行 
播 艇 。 











【临床 表现 】 
本 病 任 何 年 龄 均 可 发 生 , 以 40 一 50 岁 多 见 ,男性 多 于 
女性 。 一 般 均 无 症状 , 仪 在 X 线 恰 查 时 发 现 。 肿块 长 大 时 






可 有 压迫 症状 ,表现 为 轻 度 胸 部 钝 痛 、 和 干咳 ,活动 时 气急 及 
乏力 等 。 胸 腔 积 液 罕见。 约 1/4 的 病例 有 发 热 而 无 任何 感 





染 证 据 。 有 报道 20 儿 的 患者 可 发 生 肥 大 性 骨 关节 病 和 栓 
状 指 ( 趾 ) ,大 多 见于 肿块 大 的 纤维 型 ;肿瘤 切除 后 症状 明显 
减轻 。 低 血糖 少见 ,但 可 进展 引致 午 迷 , 偶 可 致命 。 综 合 
360 例 良性 纤维 型 间 皮 瘤 ,4 冯 有 症状 性 低 血糖 。 个 别 病例 
可 分 小 利尿 激素 ,有 多 尿 表 现 。 

胸部 头 线 表现 ; 星 扳 立 的 均匀 一 敏 的 球状 块 影 ,边缘 
清 您 , 僧 有 轻 度 分 叶 。 证 外 周 , 极 少 伴 胸 腔 积 液 。 肿 块 
大 省 占据 一 例 胸 肥 管 心 脏 和 和 纵隔 推 向 健 侧 。 胸 膜 切 
线 位 摄 片 有 叶 可 网 “胸膜 斜坡 2? 征 。 若 发 生 于 叶 间 胸膜 , 则 
胜 块 长 钊 径 与 叶 间 更 走向 : 致 ， 起 始 于 蚌 层 胸膜 的 有 蒂 间 
皮 半 在 呼吸 时 和 肋骨 的 禁 对 较 明 显 的 改变 。 分 层 


摄 绢 和 (了 扫描 能 显示 问 虚 癖 的 形 征 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 | 

临床 与 影像 学 表现 缺乏 特异 性 ,容易 误诊 为 包 裴 性 积 
液 .结核 球 .肺癌 ,胸壁 和 纵隔 肿瘤 等 。 在 B 型 超声 波 或 
CT 导向 下 经 皮 穿 刺 活 检 , 或 在 胸腔 镜 直 视 下 多 处 活检 有 
确诊 价值 。 


治疗 与 预后 】 

外 科 切 除 为 唯一 的 治疗 手段 ,切除 范围 务求 彻 
早 进行 。 本 肿瘤 虽 属 良性 ,但 具 潜 在 恶性 或 低 度 恶 性 ,可 和 
发 .转移 ;彻底 切除 常 能 治愈 。 有 极 少数 患者 在 初次 切除 
10 年 后 仍 可 复发 。 术 后 应 定期 复查 胸 片 或 CT, 一 旦 复发， 
可 再 次 切除 。 








二 、 称 漫 型 感性 胸膜 间 皮 瘤 

弥漫 型 恶性 胸膜 间 皮 瘤 Cmalignant pleural mesothelio- 
ma,MPMD) 是 起 源 于 间 皮 细胞 的 原 发 性 胸膜 肿瘤 ， 该 病 发 
生 与 石棉 职业 接触 史 有 明确 关系 。 有 虽然 在 20 世纪 80 年 代 
西方 国家 石棉 已 经 被 广泛 弃 用 ,但 因为 潜伏 期 可 以 长 至 
15~60 年 ,发 病 率 还 在 持续 上 升 。 我 国 的 发 病 率 和 死亡 率 
没有 正式 统计 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

MPM 在 20 世纪 50 年 代 以 前 非常 罕见 ,60 年 代 发 现 
其 发 生 与 石棉 暴露 相关 , 且 发 生 风 险 与 石棉 种 类 有 关 ' 流 行 
病 学 资料 显示 : 闪 石 .青石 棉 具 有 更 高 的 致 病 风 险 。 也 有 证 
据 显示 MPM 的 发 生 和 非 职 业 性 环境 暴露 有 关 , 有 报道 放 
射 治疗 可 能 导致 MPM。 有 研究 提示 MPM 在 人 群 中 有 约 
百 万 分 之 一 的 自然 发 生 率 。 


【病理 】 

MPM 常 起 自 壁 层 胸膜 或 蚂 胸 异 。 表 现 为 多 个 光亮 内 
芽 肿 , 呈 和 葡萄 串 或 菜花 状 , 半 透 明 , 黄 白色 或 旷 红色 ,光滑 无 
蒂 , 或 沿 胸膜 铀 甸 式 生长 , 呈 厚 度 不 等 .边界 不 清 、 胖 肛 样 增 
厚 ;如 侵犯 胸廓, 呈 * 蛋 壳 状 疗 有 种 表现 。 质 地 坚 韦 ,活检 后 
常 滴 出 厚 而 乞 筒 的 液体 。 车 在 脏 层 胸膜 , 则 包 宴 部 分 或 全 
及 ,使 其 萎缩 。 胸 膜 腔 内 多 含有 血性 液体 或 黄色 渗 出 液 。 
肿瘤 组 织 也 可 使 胸膜 腔 消失 。 主 要 侵犯 胸壁 . 模 脑 肺 、 心 
包 及 纵 喇 其 他 结构 。 淋 巴 和 血 源 播 散 是 后 期 表现 .尸检 
时 ,胸腔 内 区 域 淋巴 结 转移 达 67%, 血 源 播 散 达 33 汉 一 
67%, 常 转移 至 对 侧 肺 肝 ,、 肾 ,肾上腺 、 脑 和 骨 等 。 

组 织 学 亚 型 一 般 分 为 三 型 :DD 上 皮 型 :最 常见 , 奖 细 胞 









为 单 层 立 方 或 扁平 上 皮 细 胞 ,细胞 大 , 胞 质 多 , 哮 酸 性, 核 风 
大 ,位 于 细胞 中 央 。 核 不 规则 , 呈 泡 状 , 有 1 一 2 个 核 人 。 在 








细胞 异形 及 低 分 化 区 , 核 分 裂 相 多 。 痛 细胞 多 排列 成 乳头 
状 , 片 状 或 假 腺 泡 结构 。@@ 肉 瘤 型 :组 织 结构 多 样 性 .有 的 





类 似 纤维 肉瘤 .平滑 
细胞 肉瘤 ,少数 有 骨科 
组 织 混合 存在 ,同一 


肉瘤 .恶性 纤维 组 织 细胞 瘤 或 多 形 性 
1 软骨 化 生 。@@ 混 合 型 :由 上 述 两 型 瘤 
切片 不 同 区 域 ,部 分 瘤 细 胞 呈 小 片 、 实 














体 或 裂隙 管 样 排列 ,部 分 呈 肉 瘤 样 结构 ,两 者 相互 交 杂 , 构 
成 瘤 的 复杂 多 样 性 。 有 非常 罕见 的 \ 发 展 相对 缓慢 的 组 织 





学 亚 再 (多 奏 性 ,高 分 化 乳头 状 ) 。 











MPM 超 微 结构 研究 显示 瘤 细胞 质 内 和 细胞 间 形 成 许 
多 腔 隙 ,表面 有 无 数 细 长 微 绒毛 ,密集 成 刷 状 。 细 胞 间 桥 粒 








大 , 瘤 细 胞 之 间 有 桥 粒 或 紧密 连接。 有 界 间 张 力 丝 和 核 周 
张力 丝 。 瘤 细胞 多 形 , 大 小 不 等 , 核 大 不 规则 ,细胞 内 含 糖 
上 原 颗 粒 , 但 缺乏 细胞 器 。 上 抽 科 和 维 样 细胞 过 渡 
现象 ,细胞 问 胶原 纤维 存在 。 


【临床 表现 】 

MPM 发 生 于 5 和 ~ 
70%~80% 为 男性 , 诊 
史 。 上 典型 症状 是 性 胸痛 和 呼吸 困难 。 
咳嗽 .胸壁 肿块 .体重 减轻 .发热 和 出 汗 。 少 





70 岁 的 任何 年 龄 ,成 人 更 多 见 

断 时 一 般 在 20 一 40 年 前 有 职业 暴露 

可 Re 识 液 、 
数 可 出 现 发 









性 低 血糖 、 es 人 pe 高 血 钙 、 笑 小 术 Es 








第 十 二 章 胸膜 疾病 

胸腔 积 液 多 为 血性 .也 可 呈 黄 色 渗 出 液 : 非 ? 

en 丝 , 易 上 刺 针 头 ; 比 

,葡萄糖 和 pH ? 

浓度 较 高 。 胸 液 

酸 的 黏液 有 关 , 由 间 皮 细胞 所 分 沁 , 可 被 
消化 。 硫 紫 染色 时 呈 紫 色 。 











稠 .其 
可 达 1.020 一 
条 低 。 胸 液 内 透 

含有 透明 质 由 
i 透明 质 酸 酶 
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【辅助 检查 】 






X 线 检查 以 胸膜 改 变 和 胸腔 积 液 为 主 。 奥 型 才 为 有 
pe 胸 噶 胜 内 的 多 





[el 


浪 状 阴影 。 发 大 量 胸 液 者 . 呈 3 


Ys 




























纵隔 向 对 侧 移 位 。 腔 抽 液 后 注入 空气 再 
为 清楚 。 

完整 的 CT 检查 应 该 包括 肝脏 和 肾上腺 。 增 强 CT 对 
于 显示 可 疑 的 胸膜 病变 非常 有 帮助 ,并 可 对 名 ‘巴结 情 
况 作 出 评估 (图 17-12-3)。CT 对 于 胸膜 病变 的 良 恶 性 鉴别 
有 一 定 困难 ,但 下 列 征象 对 于 诊断 恶性 胸膜 疾病 有 帮助 ( 表 
17-12-2) 。 

MRI 检查 常规 应 用 .但 在 一 些 碳 过 敏 或 者 有 潜在 
手术 切除 可 能 的 患者 .其 可 在 CT 基础 | 下 病变 侵犯 横 
肥 和 胸壁 的 情况 ,为 个 体 化 外 科 治 疗 提 





W: 350 ST:5 
L:40 SL:-140 


图 17-12-3 





MPM 的 胸部 C 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





表 17-12-2 ”恶性 胸膜 疾病 CT 征象 














特异 性 敏感 性 
壳 ; 区 包 绕 100% 41% 
结 节 样 胸膜 增 厚 94% 51% 
胸膜 增 厚 二 lcm 94% 36% 
累积 纵隔 胸 戏 88% 56% 





PET 
88. 5% 





1 描 对 于 胸膜 疾病 良 恶性 鉴别 的 特异 性 为 
性 为 96. 8%。MPM 的 标准 摄取 值 (SUV) 要 
革 他 胸膜 良性 疾病 ;可 提高 判断 纵隔 淋巴 结 转 移 
的 准确 性 ;对 于 外 科 手 术 前 的 分 期 和 评估 也 很 有 价值 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
典型 MPM 经 A 以 及 有 胸腔 积 

























和 以 下 初步 评 
细胞 学 检查 :胸膜 活检 ( 扒 
间 皮 相关 多 肽 (SMRP) 或 肯 桥 和 蛋 





备 、 肉 瘤 ,以 及 其 他 
贸 可 ore go 的 胸腔 积 液 性 质 
| 胞 学 检查 往往 阴性 。 针 刺 胸 








志 物 如 钙 ( 视 ) 网 et 白 CE .Wiis 瘙 基因 
本-1) 和 细胞 角 和 蛋白 5/6(CK576) 对 于 鉴别 MPM 和 转移 
有 帮助 :MPM 中 :上 述 标志 物 往往 阳性 表达 ,而 
CEA 及 状 腺 转录 因子 1(TTF-1) 表 性 ,转移 性 肺 腺 癌 正 
好 相反 

临床 上 本 病 尚 需 与 结核 性 胸膜 炎 、 其 他 良性 包 襄 性 胸 
,根据 临床 表现 ,影像 学 特征 、 胸 液 细胞 学 和 针 
贡 刚 网 0 腔 镜 检查 结果 , 约 98 和 以 上 的 病例 可 以 
全 诊 



















腔 积 液 













及 化 4 在 
斯 .|i 各 


科 式 者 呼吸 内 看 
4 科 有 资质 的 专 

证] a MPM 的 患者 ， 
术 基 区 
人 有 于 个 | 
(ENS 角 纵 隐 淋 巴结 有 无 转 
路 朋 大 的 骂 征 ;和 肪 部 MRI 检查 


MP 分 期 川 王 大 多 采用 国际 问 及 (TIMIC 的 


TNM 系统。 单纯 行 外 科 手 术 切 除 的 指 征 是 临床 分 期 工期 
并 且 能 够 耐 受 手术 的 MPM 患者 ;临床 开 一 焉 期 MPM 串 
者 需要 进行 多 学 科 治 疗 ;单纯 化 疗 仅 适 合 不 能 手术 切除 的 
期 患者 。 

如 果 患 者 有 胸腔 积 液 ,也 需要 积极 处 理 。 可 以 选择 胸 
腔 镜 下 滑石 粉 胸膜 固定 术 或 者 放置 胸腔 积 液 引 流 装置 。 对 
于 一 些 不 能 耐 受 或 者 不 愿 接受 有 创 治疗 的 患者 ,治疗 性 胸 
腔 穿刺 能 够 起 到 缓解 呼吸 困难 症状 的 作用 。 

(一 ) 外 科 手 术 手术 前 患者 必须 接受 仔细 评估 。 有 
手术 切除 可 能 的 患者 术 前 最 好 做 单 孔 胸 腔 镜 进 行 评估 。 外 
科 手 术 切 除 方式 包括 :胸膜 局 部 切除 /剥脱 术 (P/D), 完 
全 切除 受累 胸膜 及 生长 的 肿 交 。 加 胸膜 外 全 肺 切除 术 
(EPP) ,全 部 切除 受累 及 的 胸膜 、 肺 及 同 侧 横 胎 膜 ,也 经 御 
包括 心包 。 不 管用 哪 种 手术 方式 ,都 需要 清扫 纵隔 淋巴 结 。 
选择 外 科 手 术 治 疗 MPM 目前 是 有 争议 的 ,因为 尚未 有 随 
机 对 照 的 临床 试验 数据 。 不 管 P/D 还 是 EPP 都 不 能 做 到 
真正 意义 的 完全 切除 (Ro) 。EPP 有 很 高 的 复发 率 和 死亡 
率 ;P/D 可 能 对 一 些 患者 是 更 好 的 选择 。 不 能 根治 MPM.。 
回顾 性 分 析 (n 一 663) 发 现 ,手术 方式 不 能 影响 不 管 在 早期 
还 是 进展 期 的 患者 的 生存 。 

(二 ) 放疗 在 MPM 患者 ,放疗 作为 多 学 科 治疗 的 一 
部 分 或 者 作为 姑息 治疗 缓解 胸痛 、 肯 转移 脑 转移 。 单 纯 的 
放疗 不 推荐 。 剂 量 取决 于 治疗 的 目标 。 放 疗 介入 的 时 间 需 
要 进行 多 学 科 讨 论 。 

EPP 以 后 的 辅助 放疗 能 够 显著 减少 局 部 复发 率 ;整个 
半 胸 腔 高 剂量 放疗 没有 显示 生存 优势 并 且 毒 性 明显 ;放疗 
也 被 用 来 预防 胸腔 侵入 性 操作 后 创口 的 种 植 。 

(三 ) 化 疗 化 疗 作为 不 可 手术 切除 MPM 患者 的 音 
独 治疗 ,或 者 作为 可 手术 切除 MPM 患者 综合 治疗 的 一 部 
分 。 对 下 ~ 一面 期 可 手术 切除 MPM 患者 ,可 在 术 前 或 者 术 
后 接受 化 疗 。 对 具有 肉瘤 样 组 织 类 型 的 工 一 Y 期 患者 均 扒 
荐 进行 单纯 化 疗 。 

顺 铂 联 合 培 美 曲 塞 方案 被 认为 是 治疗 间 皮 瘤 的 金 标 
准 。 卡 铂 联合 培 美 曲 塞 与 顺 铂 联合 培 美 曲 塞 有 类 似 的 效 
果 , 在 体力 状态 评分 稍 差 的 患者 是 不 错 的 选择 。 对 不 能 使 
用 培 美 曲 塞 的 患者 ,可 以 选择 吉 西 他 滨 联合 顺 铂 。 对 于 需 
要 一 线 使 用 单 药 的 患者 ,可 以 选择 培 美 曲 塞 或 者 长 春 丧 滨 。 
二 线 治疗 的 选择 包括 培 美 曲 塞 (如 果 以 前 没 用 过 ) ,长 春 瑞 
滨 或 吉 西 他 滨 。 
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7. 其 他 ”其 他 部 位 感染 灶 血 行 扩散 以 及 胸部 贯穿 伤 
_ 纵隔 炎 等 , 均 可 导致 急性 纵隔 炎 。 

第 一 节 纵 隔 a 在 心血 管 手术 发 展 之 前 ,食管 穿孔 和 头颈 部 感染 直接 

金 美玲 。 蔓延 号 急 性 纵 陋 炎 的 主要 病因 ,现今 最 常见 病因 为 胸骨 切 

纵隔 炎 (mediastinitis) 可 分 为 急性 纵隔 炎 和 慢性 纵隔 。 开 术 后 所 致 。 急 性 纵隔 炎 在 正中 胸骨 切 开 术 患 者 中 发 生 率 

炎 。 前 者 有 急性 感染 中 毒 症 状 ,后 者 可 引起 上 腔 静 脉 压迫 。 为 0.5%~5%, 死 亡 率 高 达 7%~80%。 











综合 征 或 纵隔 内 其 他 器 官 受 压 的 各 种 症状 。 由 于 纵 隐 内 多 为 富 含 脂 肪 的 路 松 结 缔 组 织 ,淋巴 组 织 
丰富 并 受 大 血管 搏动 及 呼吸 的 影响 ,纵隔 炎症 极 易 扩散 。 
一 、 急 性 纵隔 类 纵隔 脓肿 亦 能 破 入 食管 .支气管 .胸膜 腔 。 严 重 时 ,纵隔 化 


脓 性 感染 可 发 展 至 坏死 性 纵隔 炎 。 食 管 穿孔 、 咽 后 脓肿 、 化 

急性 纵隔 炎 少 见 而 凶险 , 常 为 继 发 。 纵隔 内 各 个 部 位 。 ”上 脓 性 腮腺 炎 、 颈 蜂窝 织 炎 , 齿 源 性 脓 肿 及 枪击 伤 所 致 者 常 为 

的 感染 有 其 特殊 来 源 : 上 纵隔 感染 最 常见 于 颈 部 感染 直接 。” 厌 氧 菌 .党 氧 菌 混合 感染 。 术 后 纵隔 炎 常 见 的 致 病菌 为 表 
昔 延 ;前 纵隔 感染 一 般 发 生 于 前 胸部 贯通 伤 或 胸骨 正中 切 。 皮 葡 萄 球菌 和 金黄 色 葡萄 球菌 感染 。 其 他 致 病菌 还 包括 链 
口 术 后 ;后 纵隔 脓肿 是 结核 或 脊柱 化 脓 性 感染 的 特征 性 ”球菌 ,肺炎 克 雷 伯 菌 ,大肠 杆 菌 、 阴 沟 肠 


























[ 菌 、 假 单 胞 菌 和 变 
部 位 。 形 杆菌 等 。 真菌 感染 少见 ,但 在 免疫 功能 低下 患者 中 其 发 
常见 病因 ， 生 率 在 增加 。 
1. 食管 穿孔 食管 穿孔 和 破裂 引起 纵隔 感染 ,可 由 于 纵隔 组 织 具有 很 好 的 吸收 能 力 , 发 生 炎 症 时 常 有 严重 





食管 癌 侵 他、 异物 . 误 服 腐蚀 性 异物 或 胃镜 检查 . 硬 质 镜 治 ”的 全 身 中 毒 症状 。 如 食管 破裂 引起 的 急性 纵隔 炎 . 其 典型 
疗 不 愤 伤 及 管 壁 ,食管 术 后 吻合 口 漏 ,甚至 剧烈 咳嗽 .呕吐 ”的 临床 表现 为 发 病 突然 ,寒战 高 热 , 伴 有 胸 叔 后 剧 痛 ,呼吸 
导致 食管 下 端 后 位 破裂 (Boerhaave 综合 征 ) 所 致 。 急促 和 心跳 增 快 ,患者 烦躁 不 安 , 有 濒 死 感 。 如 脓肿 形成 压 

2. 气管 支气管 穿孔 ”直接 穿刺 或 钝 器 伤 致 气管 玻 裂 、 ”人 迫 气管 ,可 产生 高 音调 咳嗽 .呼吸 困难 ,发 绀 ,严重 时 出 现 休 
气管 插 管 或 支气管 镜 检查 时 管 壁 损伤 穿孔 ` 气 管 术 后 吻合 克 。 因 须 部 深 筋 膜 与 纵隔 筋 膜 相连 通 , 颈 部 可 出 现 肿 胀 、 压 
口 瘘 所 致 痛 、 皮 下 气 肿 及 捡 发 音 ,纵隔 浊音 界 扩大 . 亦 可 出 现 

3. 下 行 性 坏死 性 纵隔 炎 “由 颈 部 筋 膜 间隙 传 播 向 下 Hamman 征 (前 胸部 听 到 与 心脏 收缩 期 同步 的 压榨 
发 展 而 成 , 口 咽 部 及 头颈 部 感染 ,导致 继 发 的 化 及 性 漆 巴结。 不 常见 。 随 后 ' 可 发 现 气管 




























和 淋巴 管 炎 及 深 处 淋巴 感染 ,继而 导致 坏死 性 纵隔 炎 。 压 征象 。 
4. 直接 蔓延 “邻近 组 织 如 肺 、. 胸 膜 . 淋 巴结 .心包 等 化 临床 上 常见 急性 纵隔 炎 为 胸骨 切 开 术 后 纵隔 炎 和 下 行 


脓 性 感染 或 胰腺 炎 及 胰腺 假 性 剖 肿 通过 腹膜 后 感染 向 上 扩 “性 坏死 性 纵隔 炎 。 胸 骨 切 开 术 后 纵隔 炎 常 发 生 在 术 后 两 周 

展 至 纵隔 , 主要 发 生 在 免疫 功能 不 全 者 。 二 、 逐 渐 加 重 的 胸骨 后 人 及 引流 
5. 胸骨 切 开 术 后 纵隔 炎 。 肥胖、 
6. 炭 盖 纵隔 炎 由 

美国 曾 报道 因 吸 入 发 这 

菌 钨 子 经 呼吸 道 进入 肺 中 ,经 肺泡 巨 喉 细 胞 转运 

9 结 . 发 生出 血性 纵隔 炎 . 死 亡 率 极 高 。 

















第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


由 牙 . < 较 低 , 但 一 旦 发 生来 势 ” ”如 组 织 胞 浆 菌 病 、 结 核 
内 险 ,迅速 进展 ， 病死 率 训 。 牙 源 性 感染 常见 症状 为 发 热 、 ” 似 组 织 胞 效 菌 抗原 的 措 各 
心跳 加 快 .呼吸 困难 及 牙关 紧 闭 等 。 如 未 及 时 诊断 和 治疗 。 ”临床 少见 ,表现 为 纵隔 内 缠 
一 旦 形成 下 行 性 坏死 性 纵隔 炎 , 死 亡 率 可 高 达 一 钙化 团 块 。 患 者 无 肉芽 肿 
”49%。 及 时 发 现 和 早期 诊断 ,采取 恰当 引流 方式 ,彻底 清除 。” 膜 后 纤维 化 和 和 关 。 
;坏死 组 织 及 引流 脓 液 是 降低 死亡 率 的 有 效 手段 。 慢性 纵隔 炎 因 病变 部 位 和 范围 各 不 相同 。 
胸部 关 线 片 可见 上 纵隔 影 增 宽 、 纵 隔 及 颈 部 软组织 间 ”产生 多 种 症状 。 eh 见 的 并 发 症 是 工 腔 静脉 压 妃 辣 
气 肿 ,可 伴 有 肋 及 角 变 印 及 胸腔 积 液 表现 。 侧 位 片 见 胸骨 状 ,表现 为 闫 静脉 而 部、 上 上 胸部 和 上 县 吕 有 回 时 华 
后 密度 增加 ,气管 及 主动 脉 马 的 轮廓 模糊 。 形 成 脓肿 时 .可 有 中 枢 神 名 四 站: 3 a 区 
于 纵隔 一 侧 或 双 侧 见 突 出 的 弧 形 阴影 ,气管 .食管 受 压 移 议 及 抽 才 企 环 奸 闻 立 ;临床 
位 。 食管 础 油 摄 片 可 确定 食管 穿 破 及 其 部 位 。 胸 部 CT 可 ”可 引起 吞咽 困难 ,胸痛 、 呢 逆 。 气 管 支 气 
发 现 纵隔 脓肿 及 其 侵犯 范围 ,表现 为 纵隔 内 各 结构 层次 不 。 吸 困难 , 咳 呢 和 阻 蹇 性 肺炎 中 | 


清 、 上 脂肪 问 隙 模糊 ` 液 体 友 集 等 改变 。 胸 部 MRI 表现 为 纵 ”中 时 综合 征 。 偶 报道 》 本 及 脉 骨 性 醒 阳 可 

















感人 群 对 类 
免疫 反应 。 让 宽 -为 特 发 性 ， 
-及 多 个 
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隔 增 宽 , 层 次 不 清 ,纵隔 脓肿 内 长 T; 、 长 ;异常 信号 , 壁 不 。 导致 硅 动脉 高压 . 右 心 误 等 。 时 人 及 肺静脉 可 叶 伐 肺 江 ED 
规则 增 厚 , 脓 肿 壁 强化 , 腔 内 脓 液 不 强化 等 表现 。 现 咯 血 。 部 分 患者 因 维 隔 纤 维 化 病变 5 出 
本 病 必 须 采 取 紧 急 处 理 。 除 针对 病因 外 ,应 尺 现 运动 后 呼吸 困难 、 问 坐 呼吸 。 偶 见 压 迫 师 神 经 纯 起 朋 神 










病原 菌 应 用 足 量 抗 














司 时 应 积极 进行 外 科 引流 ,早期 经 麻 阁 ,压迫 喉 返 神经 出 现 声 音 呈 哑 。 
引流 可 防止 纵隔 内 炎症 扩散 。 保 持 呼吸 道 通 畅 . 必 要 时 X 线 可 见 纵隔 胸膜 增 度 或 二 纵隔 增 宽 季 变 区 可 出 现 
给 予 气管 插 管 。 同 时 应 加 强 营 养 及 其 他 对 症 支持 治 4 1 





钙化 影 。 亦 可 无 异 
影 有 助 于 I 奖 上 |} 
MRI 更 有 诊 

慢性 纵隔 炎 常 需 与 中 央 型 或 纵隔 出 睛 奖 ` 纵 网 显 性 如 


发 现 。 钠 餐 bt : 
及 及 其 分 支 的 法 隆 司 疯 。 胸部 CT 及 





二 、 人 慢性 纵隔 类 


原因 导致 的 纵隔 办 胶原 和 纤维 
少见 疾病 ,包括 肉芽 肿 性 
两 大 类 。 本 闫 
核 ` 曲 每、 、. 芽 生 菌 、 放 线 戎 、 
ehcetl 病 、 外伤、 














对 于 慢性 所 天 从 疗 ， 各 













这 Eh 


阻塞 。 


参考 文献 


1. Katabathina VS， Restrepo CS, Martinez Jimenez S, et al. 








竺 炎 E 限 痪 等 

人 是 一 种 纵隔 淋巴 结 疾病 ,由 组 织 胞 浆 
或 染 直 起 。 干 酷 样 纵隔 淋巴 结 形成 单个 较 
生 , 最 后 包 于 形成 纵隔 肉 芽 肿 。 据 梅 约 
究 ,34 弘 的 肉芽 肿 性 纵隔 炎 患 者 两 年 内 会 进展 
- 维 化 性 纵隔 炎 。 干 栈 样 淋巴 结 可 侵蚀 食管 , 导 纹 食管 except in a context of eardiae surgery. Rev Pheumol Clin S010.n 
徽 笋 , 亦 可 侵 及 气 道 , 导 匈 阻 塞 和 出 血 。 肉 芽 肿 形成 过 程 。 (7180 | 

中 ,纵隔 淋巴 结 可 发 生 钙 化 .并 且 侵 及 气 道 ,形成 支气管 结 
在 。 也 会 有 阻塞 和 出 血 症 状 。 


Nonvascular, nontraumatic mediastinal emergencies in adults: a 
comprehensive rcvicw of imaging findings. Radiographics. 2011.31 
(4) :114]-1160. 
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终 纪 Me 组 织 胞 浆 茵 针 失 Health Professional Division, 2008, 1560 1566, 
和 点 芯 、E 1 Ss 人 Wee i 
足 机体 对 真 A 人 一 所 大 才 
” 天 一 鹿 纵隔 气 甩 
省 状 人 金 美 玲 
从 症 杰 范围 , 碟 尾 纵隔 炎 可 分 为 局 限 型 和 弥漫 型 ,局 的 纵隔 气 肿 (mediastinal ephysexma) 是 指 纵 隔 办 气体 泽 
型 表现 为 1 







内 局 限 的 软组织 肿块 ,好 发 于 
广大 让 二 党 伴 钙 化 。 病灶 早期 病理 改变 为 
新人 大 时 为 县 型 的 星 徽 锁 下 纤维 虱 


积 , 是 肺泡 外 积 气 的 一 种 形式 ， 少 量程 气 可 万 症状 :如果 纵 
括 气 各 实 :或 大 是 气 体 进入 纵隔 :下 浊 内 在 器 4 时 :可 


斥 卫 人保 ,商人 主 爷 及 后 全 














【病因 与 发 病 机 制 】 

纵隔 气 肿 为 各 种 原因 引起 的 气体 进入 纵隔 内 ,通常 气 
体 来 源 于 微小 肺泡 破裂 ;也 可 以 来 自 上 呼吸 道 .胸腔 内 气 道 
或 消化 道 逸 出 的 气体 ,以 及 脏 器 间 辽 细菌 感染 产生 的 气体 ; 





手术 和 创伤 亦 可 以 将 气体 带 入 纵隔 内 。 根 据 来 源 气体 的 解 
剂 分 类 ,发 病 主要 原因 如 下 。 





1 源 于 上 呼吸 道 的 气体 ”主要 包括 头颈 部 感染 ,从 
守 , 眼 眶 \ 膛 骨 和 面部 其 他 骨骼 的 骨折 。 气 管内 插 管 等 有 创 
ee 


2. 源 于 胸 内 气 道 的 气体 ”胸部 钝 性 损伤 ,特别 是 车 祝 
中 减速 伤 , 因 气 管 隆 突 位 置 相对 固定 , 距 隆 突 3cm 范围 内 
的 气管 、 主 支气管 易 撕 裂 而 发 生 纵隔 气 肿 。 

源 于 肺 实质 的 气体 ”重症 哮喘 发 作 、 潜 水 、Valsalva 
动作 等 情况 导致 肺泡 压力 增高 出 现 自发 性 肺泡 破裂 ,以 及 
少见 的 不 明 原 因 肺 泡 破裂 ,产生 的 气体 进入 纵隔 ,为 自发 性 
纵隔 气 和 下 机 后汉 二 字 开 有 泡 寿 力 增 贞 出 涡 往 泡 过 加 
气体 进入 纵隔 或 胸腔 ,出 现 医 源 性 机 械 通 气 所 致 的 纵隔 气 
肿 或 气胸 ;胸部 贯通 伤 、 ey 气管 切 开 、 中 心静 脉 置 管 
经 皮 肺 穿刺 或 经 支气管 肺 穿刺 活检 等 情况 杰 可 以 使 肺 池内 
气体 进入 胸腔 或 纵隔 ,导致 纵隔 气 肿 。 

4. 源 于 骨 肠 道 及 腹腔 的 气体 “食管 痉挛 阻塞 , 易 在 食 
管 下 部 8cm 处 发 生 纵 行 斯 型 , 骨 肠 穿孔 、 肾 周围 充气 造影 
术 或 人 工 气 股 术 , 腹 腔 内 气体 可 经 胎 肌 主动 脉 裂孔 和 食管 
裂孔 周围 的 疏松 组 织 进入 纵隔 。 








气体 先 人 肺 间 质 ,然后 沿 支气管 和 肺 血管 周围 莱 进 入 
肺 门 和 纵隔 , 称 为 Mackin 效应 。 急 性 呼吸 窘迫 综合 征 、 产 


气 北 感染 .哮喘 持续 状态 、. 肺 间 质 性 疾病 、 分 娩 、 疯 阐发 作 、 
各 种 印 性 胸 外 伤 、 医 源 性 损伤 如 正 压 机 械 通 气 、Valsalva 动 


作 等 均 可 呈现 Mackin 效应 ,从 而 发 生 纵隔 气 肿 。 
【 临 





床 表现 】 则 
常见 症状 为 胸痛 、 呼 吸 困难 。 临 床 症状 的 严重 程度 与 
量 少 、 发 


人 





积 气量 ,压力 高 低 以 及 其 发 生 速度 有 关 , 积 气 
慢 时 ,可 无 明显 症状 ; 积 气 基 多 、 压 力 高 、 发 病 突 然 
常 感 哆 闽 不 适 、 咽 部 梗阻 感 、 网 全 后 疼痛 并 向 两 他 衣 部 和 上 
肢 放射 ,并 随 运 动 . 呼 吸 、 体 位 政变 而 加 重 ,严重 者 出 现 呼吸 
困难 。 咽 后 部 或 喉 周 围 气体 扩散 会 出 现 吞 咽 困难 或 发 音 困 
难 , 典 型 的 表现 为 发 出 * 热 土豆" 声音 。 上 腔 静 脉 受 压 或 伴 
发 张力 性 气胸 时 ,患者 烦躁 不 安 , 脉 速 而 弱 , 出 冷汗 ,血压 下 
只 模糊 以 至 昏迷 。 此 外 患者 常 伴 有 引起 纵隔 气 肿 原 
Ne 

体征 :常见 皮下 气 肿 , 为 纵隔 内 的 气体 向 上 沿 绒 筋 膜 间 
颂 部 、 i 甚至 扩散 至 胸 腹 皮 下 ,相应 部 位 
有 握 雪 感 ,听诊 有 皮下 捡 发 音 。 严 重 省 出 现 呼吸 急促 、 青 
紫 . 颈 静脉 翁 张 。 心 尖 搏 动 不 能 触及 , 心 迪 音 界 缩小 或 消 
失 , 心 音 遥 远 。 维 隔 气 种 最 典型 的 体征 是 Hamman 征 , 即 




















第 十 三 章 纵隔 疾病 


在 心 前 区 闻 及 与 心 捕 一 致 的 摩擦 音 或 味 腊 音 ,以 吸 气 和 左 
侧 卧 位 最 为 清晰 。 





【诊断 】 
X 线 检查 在 诊断 中 非常 重要 ,可 显示 纵隔 积 气 ,并 勾画 








出 壁 层 胸膜 和 其 他 纵隔 结构 。 正 位 胸 片 可 显示 纵隔 两 卷 有 下 


以 索 条 状 阴影 为 界 的 透亮 带 , 一 般 上 纵隔 显示 更 明显 , 心 边 
缘 亦 可 见 透亮 带 , 多 发 生 在 左 侧 。 纵 隔 气 肿 向 下 扩散 至 心 
址 与 腊 之 间 ,使 两 侧 横 肥 与 纵隔 旺 连续 状 充气 , 称 为 “ 隔 连 
续 征 ”。 其 他 征象 有 主动 脉 结 突出 , 系 其 周围 包 绕 着 透 光 区 
所 致 。 纵 隔 积 气 在 侧 位 片上 能 更 好 地 显示 胸骨 后 积 气 . 表 
现 为 胸骨 和 心脏 间距 离 增 大 。 后 纵隔 内 有 气体 时 ,通常 在 
下 行 的 胸 主动 脉 和 腹 主动 脉 .肺动脉 等 结构 近 端 形成 锐利 
的 轮 廊 线 。 亦 能 在 颈 、 面 \ 胸 部 皮下 组 织 见 到 积 气 征 。X 线 
检查 有 约 10% 的 漏诊 率 ,CT 检查 更 能 明确 诊断 ,可 以 发 现 
X 线 检查 不 能 发 现 的 纵隔 气 肿 , 不 仅 能 直接 观察 到 纵隔 内 
气体 密度 影 的 存在 ,并 能 清晰 分 辩 与 周围 结构 关系 ,同时 可 
显示 胸壁 及 颈 部 有 无 皮下 与 深部 组 织 间 气 肿 存 在 ,部 分 病 
例 尚 能 发 现 诱发 纵隔 气 肿 的 肺 内 基础 病变 。 

床 劳 超声 检查 亦 有 助 于 诊断 ,特别 是 对 于 重症 监护 病 
房 的 患者 ,如 无 法 行 X 线 或 CT 检查 ,可 行 床 旁 超声 检查 以 
辅助 诊断 。 

根据 患者 有 诱发 纵隔 气 肿 的 相关 疾病 ,胸骨 后 疼痛 和 
呼吸 困难 等 症状 以 及 胸 当 部 久 线 检查 发 现 纵隔 商 侧 适 亮 带 ， 
即 可 诊断 纵隔 气 有 种。 原因 不 明 的 颈 部 皮下 气 肿 应 考虑 有 纵 
隔 气 肿 的 可 能 。 























少量 纵隔 气 肿 如 症状 不 明显 可 不 必 治 疗 , 一 般 1 一 2 周 
a 自行 吸收 。 但 应 针对 原 发 性 疾病 积极 处 理 , 如 积 
治疗 支气管 哮喘 急性 发 作 ,食管 穿孔 紧急 进行 修补 术 . 气 
管 < 管 破裂 手 术 治疗 等 。 
纵隔 积 气 量 大 、 压 力 高 ,压迫 纵隔 器 官 出 现 呼吸 循环 障 
碍 时 ,应 紧急 处 理 , 可 做 胸骨 上 小 切口 直达 纵隔 筋 膜 层 , 排 
除 纵隔 内 气体 。 伴 发 张力 性 气胸 者 应 行 胸腔 闭 式 引 流 术 。 
如 正 压 机 械 通气 所 致 者 ,应 尽快 撤离 正 压 通气 ,或 尽 旺 改 用 
小 潮气 量 通气 , 停 用 或 减少 PEEP 以 及 改换 压力 限制 型 通 
气 模式 等 。 因 机 械 通气 所 致 纵隔 气 肿 者 常 合 并 张力 性 气 
胸 . 故 应 密切 随访 胸 片 , 一 旦 合并 发 生 张力 性 气胸 .即使 气 
胸 量 很 少 ,也 应 立即 行 胸腔 闭 式 引流 术 。 








吸入 纯 氧 以 置换 氮气 ,可 促 Wl 利 皮下 积 气 的 吸 
收 。 如 并 发 纵隔 炎 时 于 广 谱 订 

发 生 纵隔 气 肿 者 应 对 患者 进 
纵隔 气 肿 有 关 的 更 






性 气胸 、 心 包 积 气 。 
动作 。 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 
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三 节 原 发 性 纵隔 肿瘤 
原 发 性 纵隔 肿瘤 (primary mediastinal tumor) 中 ,以 胸 


腺 瘤 、 神 经 源 性 肿瘤 和 畸 胎 瘤 多 见 ,其 他 如 变 肿 、 胸 内 甲状 
腺 肿 等 少见 。 多 为 良性 ,但 有 恶变 可 能 。 

纵隔 肿瘤 常见 症状 包括 咳嗽 (60%%) ,胸痛 (30%) . 爵 寒 
发 热 (20%) 及 气急 (16%)。 症 状 可 分 为 局 部 症状 及 系统 症 
状 两 类 。 局 部 症状 由 肿瘤 侵犯 所 造成 ,包括 呼吸 困难 ,吞咽 
困难 . 胎 肌 麻 交 \ 声 音 断 哑 、.Horner 综合 征 及 上 上 腔 静 脉 阻塞 
综合 征 等 。 系 统 症状 是 由 于 肿瘤 释放 内 分 泌 激素 ,抗体 、 细 








胞 因子 等 引起 ,上 典型 的 例子 是 甲状 旁 腺 肿瘤 导致 的 高 钙 
血 症 。 
【分 类 】 


纵隔 位 于 胸廓 的 中 央 。 上 自 胸腔 人口 ,下 达 甩 肌 ,左右 
以 纵隔 胸膜 ,前 后 以 胸骨 和 胸椎 为 界 。 胸 骨 角 水 平 以 上 的 
区 域 称 为 上 纵隔 ,心包 前 称 为 前 纵隔 ,心包 所 在 处 称 为 中 纵 
隔 ,心包 兰 柱 之 间 称 为 后 纵隔 (图 17-13-1)。 常 见 的 纵隔 肿 
瘤 各 有 其 好 发 部 位 (图 17-13-2), 这 对 临床 诊断 有 参考 

(一 ) 前 上 纵隔 肿瘤 












最 常见 的 是 胸腺 瘤 . 淋 巴 瘤 和 生 
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图 17-13-1 





纵隔 的 划分 
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17-13-2 ”纵隔 肿瘤 的 主要 部 位 


殖 细胞 肿瘤 ,其 次 是 血管 病变 、 间 叶 组 织 肿瘤 、 蜡 位 甲状 腺 
或 甲状 旁 腺 。 
(二 ) 中 纵隔 肿瘤 ”大 多 数 是 前 肠 昌 肿 、 
常见 有 鹤 奇 金 淋巴 冶 、 网 状 细胞 肉瘤 淋巴 肉 瘤 等 
见 的 有 胸膜 和 心包 于 有 种 .神经 管 与 原 肠 爸 肿 等 。 


(三 ) 后 纵隔 肿瘤 ”几乎 皆 是 神经 源 性 肿瘤 。 可 原 发 
于 少 储 神经 . 肋 间 神经 ,交感 神经 节 和 迷走 神经 ,可 为 展 性 








和 恶性 。 良 性 者 有 神经 蒜 瘤 .神经 纤维 痛 和 神经 节 瘤 ;恶性 
者 有 恶性 神经 贡 瘤 和 神经 纤维 肉 装 。 较 少见 的 有 血管 肿 
瘤 . 间 叶 肿瘤 等 。 





【常见 纵隔 肿瘤 】 

(一 ) 胸腺 瘤 ”多 位 于 前 上 纵隔 或 前 中 纵隔， 约 占 原 发 
性 纵隔 肿瘤 的 1/4~1/5, 男 女 发 病 率 相仿 。30%》 
30% 为 良性 ,40% 为 潜在 或 低 度 恶性 。 Fe 
情况 ,组 织 学 分 为 5 型 ， 淋巴 细胞 型 .淋巴 上 皮 细 胞 型 (混合 
型 人 上皮 细 胞 型 , 校 状 细胞 型 和 未 分 型 等 。 临 床 表现 :良性 
者 常 无 症状 , 侦 在 影像 学 检查 时 发 现 。 ee 、 密 度 
较 低 , 紧 由 于 胸骨 后 ,X 线 检查 难 以 发 现 ， 但 可 被 CT 发 现 。 
若 毗 邻 升 主动 脉 ,可 有 明显 的 传导 :胸腺 瘤 易 
侵犯 周围 组 织 ， 可 发 生 程度 不 等 的 网 则 后 疼痛 和 
是 者 可 产生 血管 ,神经 受 压 的 症状 ,如 上 腔 序 脉 阴 2 
征 , 贤 肌 麻 兽 , 声 音 嘲 上 哑 名 。 约 10% 一 75 皮 的 胸腺 
可 有 重症 肌 无 力 的 症状 ,但 重症 肌 无 力 # 好 者 仅 有 二 
20 欠 有 胸腺 病变 。 切除 朋 狼 后 约 273 虽 
状 得 到 改善 。 少数 患 者 可 发 生 再 汪 
多 证 ` 红 盏 狼疮 、y 球 企 自 缺 乏 症 和 特 发 性 肉芽 肿 折 
丛 查 :在 前 上 纵隔 见 到 阅 形 或 销 加 形状 影 ， 
光滑 , 包 腹 于 性 变 . 胸 部 ( 
灶 边 界 清楚 ,边缘 光 整 (图 17-13-3)。 恶 性 者 轮廓 洒 
则 ,可 伴 有 胸膜 反应 。 治 疗 : 手术 切除 .如 切除 不 彻底 ,有 复 









































网 的 重症 
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发 和 浸润 转移 的 可 能 。 术 后 子 以 放疗 。 
果 良 好 , 据 报 道 有 全 切除 者 5 年 生 
41 例 手 术 切 除 肿 瘤 后 常规 放疗 (30 一 50Gy) 的 患者 ,5 


胸腺 瘤 手术 切除 效 














达 100 中 ,10 年 和 15 年 生存 率 达 94. 7 为 , 且 只 要 
手术 切除 ,不 同 分 期 间 生存 率 无 差别 。Legg 分 析 51 





向 腺 疗 手 术 疗效 ,有 局 部 浸润 者 5 年 生存 率 为 23%, 无 


浸润 者 5 年 生存 率 达 80%。 











图 17-13-3 ”前 上 纵隔 良性 胸腺 癌 心 脏 受 挤 压 

(二 ) 胸 内 甲状 腺 肿 ” 包 括 先天 性 迷走 甲状 腺 和 后 天 
后 申 状 腺 ,前 者 少见 。 为 胚胎 期 残留 在 纵隔 内 的 甲 
组 织 ,发 育成 甲状 腺 瘤 ,完全 位 于 胸 内 ,无 
为 最 部 甲状 腺 沿 胸骨 后 伸 入 前 上 纵隔 ,多 数位 于 气 生 
在 气管 后 方 。 胸 内 甲状 腺 肿 大 多 数 为 良性 ， 
引 或 压迫 气管 ， ,可 有 刺激 性 咳嗽 、 



















定位 置 











别 病例 可 为 腺 癌 。 肿 块 这 

气急 等 。 这 些 症状 可 能 在 俐 卧 或 头颈 转向 侧 位 时 加 重 。 胸 
疹 柱 受 庄 可 出 现 胸 问 、 背 痛 , 侦 可 出 现 甲 状 腺 功能 亢进 

症状 。 出 现 剧烈 咳嗽 ,咯血 、 声 音 晰 哑 时 , 访 性 甲 

状 腺 肿 的 可 能 。 约 有 半数 患者 可 在 颈 部 拉 1 状 腺 





RD 
请 昕 ,多数 偏向 纵 困 - 侧 , 也 向 两 侧 膨 出 。 在 平 片上 如 见 到 
钙化 肿瘤 ,具有 诊断 价值 。 多 数 病例 有 “4 气管 受 压 移 位 和 有 
瘤 阴 影 随 存 咽 向 上 移动 的 征象 。 















(三 ) 皮 是 含 液体 的 训 有 种. 强 内 有 起 源 于 外 雄 
层 的 上 | 和 单 房 , 也 有 双 房 或 多 房 。 歧 





名 为 纤维 组 织 构 成 ,内 吃 被 窒 多 伏 上 皮 

(四 ) 畸 胎 瘤 放 质 性 混合 次 
组 织 构 成 :内 有 软骨 ,平滑 肌 、 支 气管 、 
等 成 分 。 晨 胎儿 i 
文献 报道 386 例 咯 
肖 巨 症状 ,多 在 
增 大 压迫 邻近 器 官 . 则 可 产生 相应 
舱 脉 受 卜 ,可 发 生 王 腔 萝 脉 综合 征 ; 瞧 返 


由 外 、 


由 
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i 可 趾 12 
查 中 发 现 。 区 


















所 则 发 生 


多 神经 受 | 





冲 大 . 常 可 变 为 表皮 
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声音 呆 哑 ;压迫 气管 . 
询 肿 向 支 气 2 
吸入 肺 内 . Le 








i 六 
和 CT 检查 可 发 现 训 肿 位 于 前 纵隔 、 心 
,接近 前 上 纵隔 . 
纵隔 旺 出 ,少数 向 两 侧 脱 出 
至 占 满 一 侧 胸 腔 。 多 呈 回 
常见 ,有 时 见 特 生 
(五 ) 淋巴 
侵入 肺 组 织 。 病 程 短 ,症状 进展 快 
大 ,不 规则 发 热 . 肝 脾 肿 大 、 贫 血 和 
结 位 于 气管 两 旁 及 两 侧 肺 门 。 
块 ,密度 均匀 ,可 有 大 分 叶 , 但 无 钙 
(六 ) 神经 源 性 肿瘤 。” 绝 大 多 
内 (图 17-13-4) ,也 可 位 于 上 纵隔 ， 
光滑 、 圆 形 的 孤立 性 肿块 。 
间 孔 增 大 。 有 时 肿 闪 
起 誉 居 压迫 症状 。 
肿瘤 较 大 可 产生 压迫 辣 


入 寻 
已 于 。 























多 有 六 > 
巨 块 迫使 肪 间 附 
孔 . 侵 入 次 
:通常 无 症状 。 
大 ,如 肩 妥 间 或 后 背部 疼痛 、 气 











瘤 多 见于 肖 壮 4 








FOV 35.0cm 
TMP 








图 17-13-4 ”后 纵隔 神经 源 性 肿瘤 
体 前 方 , 食 管 被 挤 压 左 移 


瘤 ,肿块 巨大 , 近 椎 


人 
5 国 完 大 
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(七 ) 支气管 要 肿 可 发 生 在 纵隔 任何 部 倍 
气管 旁 或 支气管 | 
多 见 下 10 岁 以 下 儿童 





突 附近: 支气管 村 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 








【诊断 】 


纵隔 肿瘤 在 形态 上 与 原 发 或 继 发 的 肺 肿瘤 , 肿 大 淋巴 
结 ` 血 管 瘤 等 有 时 师 难 区 别 。 常 用 检查 方法 如 下 。 

(一 ) X 线 检查 ”透视 发 现 肿 痛 有 搏动 ,应 先 明确 为 扩 
性 还 是 传导 性 搏动 。 如 为 前 者 ,可 初步 怀疑 为 动脉 瘤 ,可 
X 线 血管 造影 或 MRI 证 实 。 上 纵隔 肿瘤 在 义 线 透视 时 
车 随 否 咽 而 向 上 移动 ,可 初步 诊断 为 甲状 腺 肿瘤 。 正 、 侧 、 
和 斜 位 X 线 平 片 . 分 层 片 ,或 高 千 伏 摄 片 ,可 明确 肿瘤 的 部 
位 ` 外 形 、 密 度 ` 有 无 钙化 或 骨 ac 
型 。 食 管 知 钢 检查 可 了 解 食管 或 邻近 器 官 是 否 受 压 。 
一 ) 电子 计算 机 体 层 摄影 (CT) 应 用 CT 检查 对 纵 
隔 肿 瘤 ` 淋 巴结 肿 大 、 纵 隔 脂肪 组 织 的 病变 (如 脂肪 瘤 ) 比 其 
他 任何 六 线 检查 法 均 可 靠 ,特别 是 增强 扫描 更 能 区 别 血 
管 。 人 90% 以 上 。 
) 磁 共 振 成 像 (MRI) MRI 成像 参 数 多 ,软组织 
高 , 切 层 方向 灵活 ,图 像 光 骨 性 伪 影 ,安全 可 靠 .无 电 
时 损伤 。 对 诊断 纵隔 肿瘤 有 独特 之 处 。 

(四 ) 放射 性 核 素 检查 放射 核 索 袜 碘 扫 描 , 对 异 位 甲 
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状 腺 肿 、 甲 状 腺 瘤 的 诊断 很 有 帮助 。 
{五 ) 支气管 镜 检 查 ”普通 纤维 支气管 镜 有 助 于 明确 
气管 受 压 情 况 ,程度 ,肿瘤 是 否 已 侵入 支气管 ,从 而 估计 











和 支 镜 定 位 ,对 气管 旁 、 近 隆 突 部 肿 


块 用 针 吸 肿 大 淋 TBNA), 做 细胞 学 检查 , 常 可 鉴别 良 





恶性 。 超 声 气 管 镜 是 近年 广泛 开展 的 技术 , 它 可 实时 显示 
ee 2 织 结构 及 血管 分 布 ,在 超声 引导 下 对 邻近 大 气 





车 抽 吸 活检 CEBUS-TBNA) ,有 助 
ee 分 断 。 

正 电 子 发 射 扫描 成 像 (PET) 
瘤 和 确定 原 发 与 转移 ,肿瘤 的 恶性 


(六 


在 早期 对 发 现 肿 








重要 价值 。PET 不 但 能 对 肿瘤 定位 ,而 且 对 区 别 病灶 
性 有 价值 。 
(七 ) 纵隔 镜 检 查 ” 能 明确 气管 劳 隆 突 下 有 无 肿 大 淋 
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( 九 ) 颈 淋 巴结 活 组 织 检查 ”支气管 淋巴 结核 和 淋巴 
瘤 常 伴 有 周围 淋 巴结 和 有 颂 淋巴 结 受 罕 , 活 组 织 检 查 有 助 于 

(十 ) 剖 胸 探查 “经 各 种 检 能 明确 肿瘤 性 质 ,但 已 
除外 恶性 淋巴 冶 者 ,在 全 身 情 况 许可 下 , 丰 可 做 剖 胸 探查 。 

(十 一 ) 生化 检查 ”所 有 前 纵 隐 的 者 ,特别 是 年 轻 患 
者 ,应 检查 血 甲 胎 蛋 白 (AFP)、.B 人 绒毛 膜 促 性 腺 激素 
(BhCG) 、 瘤 胚 抗 原 (CEA) 等 。 这 些 指标 在 恶性 生殖 细胞 肿 
瘤 、 畸 胎 冶 和 其 他 恶性 朋 肿瘤 中 升 高 。 

(十 二 ) 诊断 性 放射 治疗 ”经 检查 未 能 j 天 .但 临床 高 
度 怀 疑 恶性 淋巴 瘤 可 试用 放射 治疗 。 恶性 淋巴 瘤 对 放射 较 
敏感 ,照射 20~30Gy, 肿 瘤 迅 速 缩小 。 














鉴别 诊断 】 

(一 ) 中 央 型 肺癌 ”有 咏 
表现 为 肺 门 肿块 , 呈 半 回 形 或 分 时 状 。 
到 肿瘤 , 痰 中 可 查 到 肿瘤 细胞 。 

(二 ) 纵隔 淋巴 结核 “多 见于 儿童 或 青少年 , 常 无 临床 
症状 ,少数 伴 有 低热 ,盗汗 等 经 度 中 毒 症状 。 在 肺 门 处 可 见 
到 圆 形 或 分 叶 状 肿块 , 常 伴 有 肺 部 结核 病灶 。 有 时 在 淋巴 
结 中 可 见 到 钙化 点 。PPD 试验 常 为 阳性 或 强 阳性 ,鉴别 困 
难 时 ,可 短期 诊断 性 抗 结核 药物 治疗 。 

(三 ) 主动 脉 瘤 。 多 见于 年 龄 较 大 的 患者 。 体 检 时 可 
听 到 血管 杂音 ,透视 可 见 扩张 性 盾 动 。 胸 部 增强 CT 
MRI 可 明确 诊断 


嗽 、 咳 痰 所 Ea X 线 
支气管 检查 常 能 见 
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病灶 局 限 的 恶性 淋巴 瘤 ,可 进行 放疗 。 病灶 广泛 者, 可 








进行 化 疗 。 其 他 纵 区 肿瘤 的 治疗 方法 主要 为 手术 切除 。 有 
些 纵隔 肿瘤 如 畸 胎 痛 、 神 经 纤维 痛 、 胸 腺 瘤 有 恶变 可 能 , 术 
后 应 辅 以 放疗 或 化 疗 。 
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第 十 四 章 有 申 肌 疾病 


重 呼吸 困难 或 呼吸 衰竭 时 需 用 机 械 通气 辅助 呼吸 。 
;一 节 脐 肌 膨 出 


肠 册 先天 性 发 育 异常 .缺乏 肌肉 组 织 .形成 一 层 纤 
晓 , 蚂 顶部 位 置 明显 上 升 , 称 为 师 肌 脱出 (eventration of di- 
aphragm)。 多 发 生 于 左 侧 。 偶 可 涉及 部 分 胎 肌 :以 右 侧 的 
人 见 , 双 侧 肾 肌 赔 出 罕见 。 
E 泡 \ 结 核 \ 自 忠和 A 
。 部 分 患者 病因 始 时 发 现 ,由 于 骨 电 移 位 ， WT 和 人 饱 胀 .反胃 、 胸 闷 、 气 促 
! 显 。 婴 儿 因 须 肌 抬 让 
| es 下 


第 一 节 甩 肌 麻 疗 


肪 肌 床 辛 (diaphragmatic paralysis) 系 由 于 蚁 神经 受 
损 、 神 经 冲动 传导 被 阻 断 而 引 馆 的 一 侧 或 双 侧 是 肌 麻 六 上 
升 和 运动 障 住 。 病 因 广 泛 ,最 党 见于 肿 癌 
(30%)。 其 他 为 关于 部 及 心脏 手术 、 肺炎 
脉 闯 、 胸 千 后 甲状 腺 MM 
病 如 痊 稻 前 角 炎 ,运动 神 经 元 
传染 性 疾病 也 可 以 办 及 脑 神经 
不 明 , 称 为 特 发 性 贤 肌 有 麻 闸 。 
码 肌 诬 辣 使 脑 肌 处 于 松弛 状态 ， 
将 缩 形成 一 层 漆 膜 。 最 后 形成 后 天 
状 的 脑 肌 与 腹 不 脏 器 明显 向 胸腔 内 启 升 。 等 重症 状 。 
脑 员 麻 兽 可 以 是 单 侧 、 双 侧 、 完 全 性 性 胸部 正 侧 位 X 线 检查 表现 患 侧 横 蚜 显著 升 高 ,活动 受 
脐 肌 采 闸 可 减少 肺活量 20% 一 30% .减低 通气 量 20%。 由 限制 或 消失 ,也 可 出 现 矛 盾 运 动 ,心脏 向 健 侧 移 位 , 吸 气 时 
于 代 偿 作 用 ,患者 休息 时 常 无 症状 ,但 会 出 现 劳力 性 呼吸 困 。 更 为 明显 。 
难 和 活动 能 力 下 降 。 左 侧 肠 肌 麻 疗 后 骨 升 高 可 引起 暖气 、 损 病史 , 腊 
腹胀 . 腹 靖 等 消化 道 证 状 。 双 便 及 员 麻 兽 可 减低 肺活量 肌 升 高 \ 甩 矛 盾 运动 以 及 纵隔 移 位 均 不 如 昭 贞 膨 出 明显 。 
80% 以 上 ,导致 限制 性 通气 障碍 ,出 现 发 绀 、 呼吸 困难 、 端 从 可 做 钢 餐 X 线 检 埋 测 相 鉴别 。 
呼吸 和 低 氧 血 症 。 由 于 肺脏 脱 胀 不 全 ,容易 出 现 肺 不 张 和 y 响 心 及 功能 时 ， 应 做 手术 修 
反复 肺 部 感染 。 复 ,使 蚂 位 置 下 降 . 能 迅速 
临床 上 根据 有 无 严重 的 呼吸 困难 和 驱 部 反 当 呼吸 , 结 
合 可 能 引起 贤 肌 麻 疗 的 基础 疾 即 应 考虑 诊断 。 对 于 单 侧 第 三 节 及 Win 
肠 肌 麻 疗 ,临床 症状 不 明显 的 需要 辅助 答 查 明 确诊 断 。 具 
有 明确 涂 断 意义 的 俭 查 包括 吕 神 经 电 或 伐 波 脐 疝 (Cdiaphragmatic hernia) 为 腹腔 内 或 腹膜 腔 后 的 脏 
刺激 诱发 动作 电位 与 跨 电 压 肖 现 单 侧 甩 肌 麻痹 。 ”器 通过 腾 肌 裂孔 或 缺损 进入 胸腔 的 病理 状态 。 临 床上 将 及 
升 高 ,活动 减弱 或 ,并 册 现 着 顺 寺 健 侧 脐 肌 下 降 而 疝 分 为 先天 性 、 创 伤 性 和 食管 裂孔 疝 等 类 型 。 
患 侧 脑 肌 上 升 的 矛盾 运动 ,此 种 现象 于 急促 吸 气 时 更 为 明 
显 。 呼 吸 时 可 有 纵隔 搜 动 , 吸 气 时 心脏 、 纵 陋 移 向 健 侧 , 呼 一 、 先 天 性 脐 疝 
气 时 移 向 昌 人 出。 本 症 浴 断 不 难 , 但 应 与 师 肌 脱出 、 肺 底 积 液 
相 难 呈 。 1. 胸 腹膜 裂孔 疝 (Bochdalek 孔 疝 ) es 过 各 
本 症 应 于 明确 病因 后 进行 针对 性 治疗 。 单 侧 量 肌 麻痹 中 发 生 障 碍 时 , 甩 肌 形成 水 ; 
无 明显 辣 状 时 .通常 无 须 特殊 治疗 。 双 侧 脑 肌 麻 渡 引 起 闫 ”有 嘱 稳 筷 或 缺损 部 位 曾 入 六 




















































下、 呼吸 困难 ,发 





































































































第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


: 约 占 80 色 一 90 吕 。 双 侧 踊 肌 均 可 发 生 . 左 便 
常 发 生 于 娶 幼 儿 , 并 可 伴 有 其 他 先天 性 畸 
形 .如 肺 发 育 不 全 ,先天 性 心脏 病 ,消化 道 异 常 等 。 少 数 在 
吊 成 年 后 后 始 出 现 六 i 床 表现 与 裂孔 大 小 有 关 , 若 裂孔 小 
| : 线 或 CT 检查 时 被 发 现 ,但 狭小 的 症 孔 

亦 可 造成 辣 入 的 胃 肠 绞 窜 或 坏死 。 若 缺损 大 ,大 量 腹 腔 脏 
器 如 时 \ 肠 ,大 网 膜 等 均 可 疝 人 胸腔 ,致使 肺 和 心脏 受 压 移 
患者 可 有 恶心 \. 哎 吐 \ 腹 痛 、 胸 闽 、 气 促 、 心 动 过 速 发绀 
严重 者 可 产生 呼吸 、 循 环 训 竟 。 胸 部 患 侧 邑 诊 浊音 
音 , 可 能 闻 及 肠 鸣 音 。 胸 部 X 检查 示 一 - 侧 师 面 轮廓 不 
胸腔 内 可 见 肠 曲 充 气 或 胃 泡 所 致 的 不 规则 透明 区 ,党 
面 : 应 与 肺 变 肿 .气胸 和 包 计 性 胸腔 积 液 等 相 鉴别 。 
通过 胃 肠 钢 餐 检查 可 明确 诊断 

2. 胸骨 旁 肾 疝 (Morgagni 孔 疝 ) ” 较 少 见 。 多 发 生 于 
ne 。 此 类 疝 弄 和 孔 较 小 , 常 有 股 腊 闪 
歧 , 一 般 腹 腔 的 脏 不 会 大 记过 和 胸腔。 患者 多 无 症状 , 亦 
可 出 现 ] ee 等 消化 道 症 状 , 偶 有 痉挛 性 腹 
痛 \ 哎 二 等 肠 醒 阻 症 状 , 可 伴 咳 嗽 .呼吸 困难 。 婴 儿 多 出 现 
呼吸 3 :儿童 则 以 消化 道 症状 多 见 。 在 胸部 X 线 片上 
可 于 右前 心 蚂 角 区 见 一 向 上 隆起 边缘 清楚 的 致密 阴影 ,其 
内 可 含 气 体 ,CT 扫描 可 明确 诊 做 断 。 应 与 心包 脂肪 垫 、 
局 部 昭 山 咬 出 或 局 限 性 胸 胜 积 液 等 相 鉴别 。 
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二 、 创 伤 性 胎 疝 








胸 上 腹部 直接 的 多 
引 近 及 
由 于 人 


二 on 古人 盏 有 毅 冶 
三 、 食 管 裂 孔 疝 


其 病理 生理 机 制 目前 还 
| 作用 的 
组 改变 致使 

化 导致 三 ed bss 
还 入 胸腔 ; 久 腹 内 压 增 加 使 得 胃 
揽 压 必 0 | 9 休 又 能 





所 为 常见 。 
是 以 人 六 


还 未 完全 明 可 能 






















临 庆 上 入 动 型 玫 本 


1 


90 交 。 本 病 多 发 生 于 中 老年 . 常 感 上 腹 不 适 或 灼 痛 , 有 了 暧 
气 、 腹 胀 。 由 于 责 门 疝 人 胸腔 影响 食管 下 段 括约肌 功能 ,至 
使 胃液 反 流 ,食管 下 段 务 膜 因 反 酸 可 引起 食管 炎 或 泪 疡 ,有 
恶心 .胸骨 -后 疼痛 或 吞咽 困难 或 呕血 等 症状 ， 久之 可 产生 食 
管 狭窄。 胃酸 反 流 误 吸 入 气 道 尚 可 产 44 生 吸 入 性 肺炎 。 上 述 
表现 常 与 消化 性 溃疡 .慢性 胆 得 炎 、 责 门 癌 等 所 引起 的 症状 
相 混淆 ,应 予以 鉴别 。 食管 镜 检 查 为 诊断 和 鉴别 诊断 的 重 
要 手段 ,患者 采取 头 低位 做 钠 餐 检查 可 以 确诊 。 

除 食管 裂孔 疝 的 症状 不 明显 者 可 对 症 处 理 外 ,其 他 各 
类 型 的 甩 疝 均 需 手术 修复 。 婴 幼 儿 先 天 性 肪 疝 和 创伤 性 甩 
癌 应 尽早 手术 治疗 。 


第 四 节 脐 肌 肿瘤 


脐 肌 肿瘤 (tumor of the diaphragm) 很 少见 , 原 发 性 更 
少 。 及 肌 肿瘤 分 为 良性 和 恶性 肿 痛 , 两 者 发 生 率 相仿 ,良性 
略 多 于 恶性 ,女性 略 多 于 男性 。 发 病 年 龄 从 出 生 28 天 到 
80 岁 ,平均 40 岁 。 和 良性 肿瘤 以 肠 肌 玛 肿 ( 间 皮 细胞 曼 肿 或 
支气管 源 性 变 肿 ) 最 为 常见 ,而 脂肪 瘤 是 最 常见 的 良性 实体 
痛 , 其 他 良性 腑 肌 肿瘤 还 包括 纤维 痛 、 血 管 癌 、 神 经 畏 痛 、 软 
骨 瘤 ,血管 内 皮 瘤 、 血 管 平滑 肌 痪 、 错 构 瘤 等 。 原 发 性 恶性 
肌 肿 瘤 以 横 纹 肌 肉瘤 为 最 多 见 ,其 次 肉瘤 ,其 他 还 
包括 神 a 未 分 化 肉瘤 .卵黄 亚 瘤 、 骨 外 尤 因 了 内阁 、 
纤维 肌肉 瘤 等 。 继 发 性 恶性 肿 痛 可 直接 由 邻近 器 官 的 肿瘤 
蔓延 而 来 ， 亦 可 通过 血行 或 淋巴 转移 至 横 ] 贤 。 多 数 自 肺 、 食 
管 胃 和 肝胆 耿 转 移 , 亦 可 来 自 仇 腔 、 后 腹膜 .及 道 .生效 
器 . 痛 脏 、. 申 状 腺 。 
临床 早期 可 无 症状 , 目 无 特征 表现 。 胸 部 X 线 或 CT 
检查 时 才 发 现 。 巨 大 肿瘤 可 引起 下 胸部 疼痛 ,并 于 深 吸 气 
时 加 重 ,侵犯 蚂 肌 时 ,疼痛 可 放射 至 肩 部 。 恶 性 肿瘤 常 有 乏 
力 \ 体 重 减 轻 和 厌食 。 轩 及 肺脏 时 可 引 | 起 咳嗽 .咯血 或 所 
急 。 左 及 肿 瘤 由 于 压迫 胃 部 而 产生 胃 肠 症状 。 右 甩 肿 痛 压 
扎 肝 脏 可 出 现 疼痛 和 肝脏 向 下 移 位 。 上 上 腹部 可 扣 及 肿块。 
个 别 患 者 出 现 呢 逆 。 神 经 源 性 甩 肌 肿瘤 可 有 析 状 指 ( 趾 ) 和 和 
肥大 性 骨 关节 病 。 
胸部 尺 线 或 CT 检查 见 蚂 而 上 有 边缘 光滑 的 弧 形 致密 
影 或 呈 分 叶 状 , 随 胎 肌 上 下 活动 。 若 肿瘤 自 脑 肌 向 下 生长 ， 
在 左 侧 时 于 骨气 泡 区 内 可 见 块 影 ,在 右 侧 则 不 易 显示 。 一 
般 良 1 imi ein 恶性 肿瘤 
连 时 ,酷似 升 高 的 肪 了 肌 。 肉 
WO CT 限 液 和 腹水 。 做 
军 . 脐 下 有 瘤 、\ 包 变性 积 液 和 及 
了 Ye 及 镜 、 大 有 镜 检 查 可 明确 诊断 和 肿 




















































































ee ah 可 做 手术 切除 ,良性 首 预 后 良好 。 恶 
患 少 对 于 手术 的 效果 依 肿 瘤 能 否 切 除 干净 和 是 否 已 向 周 
te 对 放射 治疗 多 不 敏感 。 
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第 十 五 章 胸廓 疾病 


第 一 节 鸡 网 


鸡 胸 (pectus carinatum) 是 一 组 进展 性 的 先天 性 前 胸 
壁 发 育 异常 。 该 病 定义 较 广 ,包括 胸 此 和 (或 ) 邻 近 的 肋 
软骨 先天 异常 的 一 组 疾病 。 鸡 胸 往 往 与 多 种 病因 相关 ， 
特别 是 马 方 病 (Marfan disease)、 高 胱 氨 酸 尿 (homo- 
cystinuria) ,Morquio 综合 征 、Noonan 综合 征 及 二 尖 瘀 脱 
和 要。 根据 畸形 部 位 分 为 三 种 类 型 ,其 中 以 胸骨 中 下 1 人 3 
交界 处 突起 最 常见 , 常 伴 两 下 部 肋 软 骨 凹 陷 , 其 他 还 有 
胸骨 柄 部 和 上 部 肋骨 向 前 突起 ,以 及 局 限 性 一 侧 几 个 助 
软 角 凸 起 ,而 胸骨 则 无 明显 改变 。 鸡 胸 对 心肺 功能 影响 
较 小 ,一 般 无 症状 ,严重 者 可 发 生 限制 性 通气 功能 障碍 。 
若 合并 呼吸 道 感染 ,可 出 现 咳嗽 、 咳 痰 等 症状 。 非 外 科 
方法 比如 银 炼 对 于 鸡 胸 的 治疗 无 价值 ,手术 是 简单 有 效 
的 方法 。 








第 二 节 漏 斗 胸 





显 。 两 肋 软 骨 可 对 称 性 或 不 对 称 性 凹陷 。 源 
关 , 一 般 认为 由 于 肋骨 、 肋 软骨 和 贤 肌 的 发 育 
引起 纵隔 变形 、 心 脏 受 压 移 位 ,限制 性 通气 障碍 。 轻 度 畸 形 





白 春 学 


可 无 症状 或 症状 轻微 ,严重 畸形 者 有 心肺 功能 不 全 的 症状 。 
合并 支气管 炎 或 肺炎 则 出 现 相 应 症状 。 畸 形 轻 者 不 必 处 
理 , 严 重 畸 形 应 早期 手术 。 


第 三 节 ”着 柱 侧 上 三 和 后 凸 


状 柱 侧 品 (scoliosis) 和 辩 柱 后 凸 (kyphosis) 是 指 在 额 
面 或 和 撩 状 面 硝 柱 的 某 一 部 分 偏离 中 线 。 可 发 生 于 次 相 
部 位 .但 发 生 于 胸部 者 .可 对 心肺 功能 造成 影响 
先天 性 较 多 ,也 可 继 发 于 神经 、 肌 肉 、 骨 能 病变 或 异 
感染 ,外伤 结核 .肿瘤 等 所 致 。 轻 度 畸 形 无 自觉 症 3 

者 心肺 受 压 , 肺 功能 旦 限制 性 通气 功能 障碍 ,通气 / 血 流 上 
例 失 调 , 出 现 心慌 ,气急 发 育 不 良 , 并 随 年 龄 增长 更 为 严 
重 ,最 终 发 展 为 慢性 肺 心病 ,甚至 呼吸 衰竭 或 心力 衰竭 。 低 
氧 血 症 与 通气 / 血 流 比例 失调 有 关 ,而 高 碳酸 血 症 不 仅 由 于 
通气 阻力 增加 ,更 由 于 吸 气 肌 功 能 障碍 。 应 根据 患者 年 龄 、 
畸形 程度 ,心肺 功能 .全 身 状况 决定 是 否 手 术 治 疗 。 外 科 手 


















































术 矫形 不 仅 出 于 整形 目的 ,对 心肺 功能 也 有 改善 。 早 期 手 
术 效果 较 好 。 如 果 发 生 呼吸 衰竭 或 心力 衰竭 ， 风险 极 








大 。 合 并 呼吸 衰竭 者 可 机 械 通 气 治疗 。 近 年 来 有 报道 经 页 
时 机 械 通 气 或 负 讨 通气 治疗 。 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


第 十 六 章 ”遗传 性 和 先天 性 肺 疾病 


第 一 节 ” 肺 豆 性 纤维 化 
宋 元 林 
诈 性 纤维 化 (eystic fibrosis, CF) 是 具有 家 族 常 染色 体 
隐 性 遗传 的 先天 性 疾病 ,在 北美 洲 和 欧洲 高 加 索 白 人 中 常 
见 。 这 是 一 种 单一 基因 突变 导致 的 多 系统 功能 障碍 疾病 ， 
主要 表现 为 外 分 泌 腺 功能 泰 乱 , 最 常 累 及 骨 肠 道 和 呼吸 道 ， 
易 反 复发 生 呼吸 道 感染 而 引起 呼吸 功能 不 全 。 





【流行 病 学 与 病因 】 

日 前 世界 上 约 有 70 000 例 CF 患者 ,超过 46% 的 患者 
为 成 人 (大 于 18 岁 ) .主要 是 白 种 人 。 美 国 白人 婴儿 的 发 病 
1/3500, 亚 洲 人 发 病 率 估计 在 1/350 000。 本 病 预 后 
较 差 , 近 年 来 营养 和 一 系列 治疗 和 护理 技术 的 提高 ,大 多 儿 
次 期 诊断 的 患者 可 以 活 到 成 年 ,目前 的 中 位 生存 年 龄 已 达 
37.4 岁 。 
CF 为 常 染色 体 隐 性 遗传 疾病 ,其 基因 突变 发 生 于 7 号 
染色 体 长 辟 上 ,和 氮 离 子 通道 蛋白 即 讼 性 纤维 化 跨 膜 传导 调 
节 因 子 (eystic fibrosis transmembrane conductance 
regulator,CFTR) 发 生 突变 。 最 常见 的 突变 是 缺失 3 个 碱 
基 导 致 第 508 位 丢失 茶 丙 揪 酸 的 AF508 突变 。 目 前 CFTR 
基因 突变 分 成 5 种 类 型 : I 型 突变 是 减少 DNA 转录 或 
mRNA 翻译 ;J 型 突变 ( 如 AF508) 是 在 内 质 网 发 生 蛋 白质 
的 装配 错误 ,蛋白 功能 退化 或 无 功能 ; 下 型 突变 是 出 现 蛋 白 
调节 功能 不 正常 ;型 突变 是 细胞 表面 CFTR 蛋白 功能 不 
正常 ;V 型 突变 是 减少 CFTR 蛋白 合成 。 



























CFTR 在 上 皮 细 胞 内 是 一 种 经 离子 通道 调节 蛋白 ,但 





CFTR 缺失 
液 干燥。 汗腺 导管 
入 : 才 击 为 皮肤 盐 碱 症 
洲 让 少 . 革 敏 肠 道 神 阳 










液体 重 吸收 增强 ,导致 分 泌 系 
:在 盐 的 重 吸 收 障 得 导致 汗液 NaCl 逢 
而 在 胰腺 和 近 端 小 肠 则 是 液体 分 


] 510) 


【病理 与 病理 生理 】 

正常 气 道 上 皮 表达 上 皮 钠 通道 (ENaC) ,CFTR 氢 离 了 
通道 、 钙 离子 激活 的 氛 离 子 通道 CCaCC) 等 。 通 调节 上 皮 
Nar 吸收 和 CL 分 泌 使 得 呼吸 道上 皮 液 体 层 (airway 
surface liquid,ASL) 达 到 大 约 7um 的 厚度 ,而 纤毛 浸润 在 
这 层 液体 里 面 有 规律 摆动 ,达到 有 效 清除 液体 层 上 方才 液 
的 目的 。CF 患者 气 道上 皮 细胞 由 于 CFTR 突变 ,在 热 离 
子 分 泌 减 少 的 同时 ,Nar 的 吸收 增加 ,导致 ASL 厚度 减少 ， 
纤毛 摆动 受到 影响 ,加 之 分 沁 物 较 猎 ,黏液 引流 不 畅 ,容易 
发 生 细菌 定植 , 继 发 感染 ,反复 发 作 造 成 化 月 性 支气管 多 、 
肺 部 炎症 ,进一步 引起 肺 不 张 , 肺 肪 肿 、 支 气管 扩张 。 师 切 
能 检查 提示 阻塞 性 和 限制 性 混合 型 呼吸 功能 障 介 , 产 重 者 
导致 呼吸 衰竭, 同时 肺 循环 阻力 增加 ,引起 肺动脉 高 压 和 肺 
源 性 心脏 病 。( 文 末 彩 图 17-16-1) 
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隆 性 纤维 化 
图 17-16-1 正常 种 性 纤维 化 患者 呼吸 道上 皮 结 
构 和 功能 

AQP, 水 通道 ;ENaC, 上 皮 负 通道 ;NKCC, 销 钾 二 所 协同 
转运 体 。 基 底 膜 上 还 有 Na--K- -ATP 酶 .钟离 子 通道 








【临床 表现 】 
绝 大 多 数 患 者 在 儿童 期 即 开始 出 现 症状 ,18% 的 患者 
在 出 生 24 小 时 后 出 现 胃 肠 道 梗阻 ,发 生 胎 类 性 肠 梗阻 。 
儿 乎 所 有 CE 患者 都 有 上 呼吸 道 疾 病 , 慢 性 剖 提 密 ; 








导致 具 赛 和 铝 漏 ,25%% 患 者 有 身 息 肉 需要 手术 治疗 。 

下 呼吸 道 病变 主要 症状 是 咳嗽 , 咳 痰 ,症状 在 稳定 和 急 
性 发 作 中 交 蔡 , 肺 功能 逐渐 减退 。CF 最 早 的 特征 性 病原 菌 
是 流感 哮 血 杆菌 和 金黄 色 葡 萄 球菌 ,反复 抗菌 药物 应 用 后 
出 现 铜绿 假 单 胞 菌 , 常 以 生物 膜 的 形式 长 期 存在 ,并 逐渐 出 
现 耐 药 。 

早 在 儿童 期 就 可 以 发 现 肺 功能 减退 ,主要 是 残 气 和 肺 
总 量 百分比 增加 ,提示 小 气 道 损害 。 

早期 胸部 X 线 表现 为 过 度 充气 提示 小 气 道 阻塞 ,后 
ee 现 指 套 症 ,支气管 扩张 , 右 

凸 叶 通 常 是 最 早 受 累 也 是 受累 最 严重 的 部 位 。 后 期 出 

现 各 种 肺 部 并 发 症 如 咯血 气胸 ,最 后 发 展 为 呼吸 衰竭 
和 肺 心病 。 

我 国 曾 报道 过 的 20 余 
相仿 。 








例 CF 患者 的 临床 表现 与 国外 


【特殊 实验 室 检查 】 

(一 ) 汗液 内 毛 化 钠 含 量 检测 ” 汗 内 氧 含量 高 于 
60mmol/L( 成 人 高 于 70mmol/L) , 钠 高 于 80mmol/L, 且 能 
排除 肾上腺 皮质 功能 不 全 等 假 阳 性 原因 ,将 对 诊断 有 重要 
意义 。 

(二 ) 鼻 黏 膜 电 位 差 (nasal potential difference, NPD) 
试验 直接 测定 刺激 的 CFTR 分 沁 氛 离子 的 功能 . 当 汗 
液 的 氮 化 钠 检 查 不 能 确定 时 , NPD 是 最 好 的 确认 方法 。 
主要 特征 性 变化 是 削 息 电位 相对 较 高 , 当 溶液 转换 为 仿 
氮 化 钠 的 溶液 时 , 盘 笑 膜 电 位 失去 向 负 值 方向 的 大 幅度 
变化 。 

(三 ) 遗传 学 试验 











当 CF 诊断 不 能 肯定 时 , DNA 分 


析 能 提供 CF 的 直接 依据 ,目前 已 经 有 商用 试剂 盒 , 由 于 存 
在 大 量 CF 基因 突变 ,因此 DNA 分 析 不 能 作为 首选 的 初步 


诊断 方法 。 


有 1 个 或 多 个 系统 的 临床 表现 ( 表 17-16-1) 并 CFTR 
异常 的 实验 室 发 现 ( 汗 液 氧 离子 浓度 增加 或 异常 供电 位 差 ) 
或 发 现 2 个 致 病 性 CFTR 突变 位 点 ,可 以 建立 诊断 。 


【防治 


95% 的 CF 患者 死 于 肺 并 发 症 。 治 疗 分 为 三 个 方面 
补充 足够 的 营养 和 胰 酶 ;@ 防 止 呼吸 道 干燥 ;@ 抗 菌 药物 














版 肪 吸收 不 良 ;保证 维 生 其 应 ,以 免 脂 深 性 维生素 缺乏 。 
正确 的 补充 胰 酶 和 营养 能 够 减少 CF 相关 糖尿 病 的 发 生 。 
解 剂 “- 链 道 酶 雾 化 吸入 对 于 松 解 黏稠 痰 液 
部 励 成 年 人 做 体位 引流 或 器 柜 辅 助 排 痰 。 
症 处 理 针 对 稀释 呼吸 道 世 秋 分 泌 物 方面 已 进 








近年 来 .对 





第 十 六 章 ”遗传 性 和 先天 性 肺 疾病 


行 大 量 研究 ,如 使 用 上 皮 钠 通道 抑制 剂 阿 米 洛 利 (氢气 
吡 叶 ) 阻 止 气 道 内 钠 离 子 重 吸 收 , 雾 化 高 渗 生 理 盐水 或 
甘露 醇 增 强 水 分 渗 出 稀释 疾 液 ,从 而 促进 生 液 清除 并 改 
善 肺 功能 。 











表 17-16-1 CF 患者 的 临床 特征 


窦 肺 综合 征 (87% 的 成 人 消化 道 症 状 (出 现在 47% 








CF) 的 成 人 CF) 
持续 的 气 道 感染 (流感 嗜 ”胰腺 功能 不 全 
铜绿 假 单 胞 菌 、 洋 获 伯 克 ni 
稚 尔 德 菌 、 非 结核 分 枝 杆 ” 阻 , 远 端 肠 梗阻 综合 征 
菌 和 黄 杆 菌 ) (DIOS)J 
XX 线 或 CT 显示 支气管 扩 直肠 脱 重 
张 肝脏 ( 肝 功 能 异常 , 肝 
鼻 息 肉 或 熏 窦 炎 硬化 
阻塞 性 肺 疾病 营养 缺乏 (维生素 缺 
咯血 乏 , 营 养 不 良 , 低 蛋白 
气胸 血 症 

生殖 /内 分 泌 症 状 骨骼 和 四肢 
男性 不 育 症 (输精管 缺乏 ) 桂 状 指 


糖 耐 量 异 常 /糖尿 病 白细胞 破碎 性 血管 炎 

反复 慢性 呼吸 道 感染 和 呼吸 功能 衰竭 是 病 儿 死亡 的 主 
要 原因 ,控制 呼吸 i 应 针对 疾 菌 和 药物 敏感 情况 ,采用 
抗菌 药物 联合 治疗 至 关 重 要 。 根 据 病情 可 长 期 或 间歇 
用 药 。 

对 婴 幼 儿 除 行 麻疹 ,百日咳 疫苗 接种 外 ,冬季 应 给 予 
价 流感 疫苗 和 肺炎 链球 菌 疫 苗 接 种 ,并 及 早 根治 慢性 各 
炎 , 防 治 下 呼吸 道 感染 。 

晚期 患者 可 进行 肺 移植 。 有 报道 本 病 肺 移植 5 年 生存 
率 约 50%%。 
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二 节 原 发 性 纤毛 
不 动 综合 征 
白 春 学 
自 1901 年 报道 鼻塞 炎 支气管 扩张 和 右 位 心 并 存 的 病 
例 后 ,Kartagener 在 1933 年 又 完整 报道 了 4 例 称 为 Karta- 
gener 综合 征 (KS) 的 病例 。 随 后 研究 发 现 这 类 患者 存在 呼 
吸 道 上 皮 细 胞 纤毛 动力 蛋白 臂 缺 陷 , 且 与 黏膜 清除 力 下 降 
和 纤毛 及 精子 运动 能 力 障 得 有 关 , 遂 将 其 命名 为 “不 动 纤毛 
综合 征 ”. 到 20 世纪 80 年 代 中 期 已 经 清楚 认识 到 尽管 有 
的 患者 具有 纤毛 运动 能 力 ,但 缺乏 有 效 的 纤毛 黏液 清除 作 
用 ,建议 将 该 综合 征 命名 为 原 发 性 纤毛 不 动 综合 征 或 原 发 
性 纤毛 运动 障碍 (primary ciliary dyskinesia,PCD) ,发 病 率 
约 为 1: 30 000~1: 60 000, 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 。PCD 
泛 指 所 有 的 先天 性 纤毛 功能 障碍 ,而 KS 仅 用 于 同时 有 脏 
全 转 位 的 PCD 患者 。 














【病因 与 发 病 机 制 】 
纤毛 上 皮 分 布 于 上 、 下 呼吸 道 , 耳 咽 管 , 脑 及 兰 链 的 室 
管 膜 和 输卵管 等 处 ,位 于 精子 尾部 者 是 一 种 特殊 的 纤毛 。 
有 200 种 以 上 的 蛋白 和 多 肽 参与 纤毛 形成 和 构造 ,大 多 为 
可 在 电镜 下 观察 到 (如 微 管 ) 特 定 的 轴 丝 状 结构 。 还 有 许多 
其 他 蛋白 对 纤毛 的 组 装 ( 如 微 管 蛋白 -y) 、 始 动 , 定 向 和 活动 
控制 起 重要 作用 。 
正常 哺乳 动物 的 纤毛 固定 在 浆 膜 附近 细胞 质 的 基体 
上 ,由 9 个 微 管 三 聚 体 构成 (和 其 他 蛋白 一 起 ) ,突出 于 
后 进入 纤毛 内 部 在 纤毛 内 形成 9 个 外 部 微 管 二 聚 体 ,在 二 
聚 体 环 的 中 央 有 一 对 单 体 微 管 共同 形成 轴 丝 。 每 根 纤毛 的 
结构 都 是 特有 的 (图 17-16-2) 。 中 央 有 一 对 典型 的 单 体 微 









































管 , 周 围 环绕 着 9 对 二 聚 体 (9 十 2 模式 ) ,整个 结构 由 浆 膜 
包 绕 着 。 
3 动力 蛋白 臂 
中 央 畏 
A 微 管 
连接 蛋白 桥 


| 中 央 微 管 
放射 状 轮 加 


图 17-16-2 正常 纤毛 超 微 结构 





有 42 


纤毛 的 运动 是 通过 动力 蛋白 重 链 水 解 ATP, 进 而 导致 
A 微 管 相 对 于 B 微 管 进行 滑动 ,致使 纤毛 在 变形 的 微 管 上 
弯曲 。 外 部 动力 蛋白 辟 加 速 外 部 二 联 体 的 主动 滑动 ,但 并 
不 产生 弯曲 。 弯 曲 则 由 内 部 动力 蛋白 臂 产生 。 这 些 因 来 最 
终 导 致 纤毛 向 两 个 不 同方 向 运动 ,向 前 有 效 划 动 和 向 后 回 
复 性 划 动 ,最 后 产生 有 效 的 推进 力 。 

气 道 攻 液 及 其 脱 悄 的 清除 有 赖 于 狐 膜 纤毛 运动 和 咳嗽 
清除 。 从 上身 腔 、 喉 至 16 级 支气管 分 支 的 气 道上 皮 的 清除 大 
多 依赖 纤毛 运动 。 纤 毛细 胞 覆盖 在 假 复 层 柱状 上 皮 上 。 每 
个 纤毛 细胞 大 约 有 200 根 纤毛 ,长 度 在 气管 内 为 5 一 ?pm， 
在 支气管 的 第 7 级 分 支 为 2 一 3um。 纤 毛 的 直径 为 0. 25 一 
0.33jpm。 适 当 的 流 变 学 特性 和 正常 功能 的 纤毛 是 保持 黏 
液 清除 的 基本 要 素 。 呼 吸 道内 的 符 液 清除 率 分 别 为 : 红 熏 
膜 4.5~~7mm/min, 大 气 道 3. 8 一 4 7mmymin, 大 多 数 的 气 
道 碎 悦 可 在 6 一 24 小 时 内 被 纤毛 清除 掉 。 

正常 的 纤毛 摆动 由 3 个 过 程 组 成 。 先 是 有 效 地 向 前 划 
动 ,将 黏液 向 前 推进 ;然后 是 短暂 恢复 期 ,纤毛 回复 初始 位 
置 ,但 并 不 向 相反 的 方向 转运 黏液 ;恢复 后 再 行 向 前 划 动 。 
这 个 周期 频率 为 11~16Hz。 所 有 这 些 需 要 结构 和 调节 蛋 
白 功能 均 正 常 的 纤毛 。 

纤毛 结构 缺陷 会 导致 纤毛 活动 异常 和 多 种 疾病 。 精 子 
尾部 也 是 一 种 特殊 的 纤毛 , 当 其 结构 异常 时 会 影响 精子 运 
动能 力 , 引 起 不 育 。 上 胚胎 发 育 过 程 中 ,车 纤毛 结构 异常 及 其 
缺乏 正常 的 纤毛 摆动 .将 随机 地 发 生 内 脏 旋转 ;在 妊娠 10 一 
15 天 时 ,内 脏 若 发 生 左旋 转 代 替 了 正常 的 右 旋 转 , 即 引起 
脏 器 转 位 。 




































【病理 】 

PCD 包 括 纤 毛 结构 缺陷 、 放 射 轮 辐 (radial spokes) 缺 
失 , 微 管 中 央 二 雁 体 缺失 (一 个 外 周 的 微 管 二 涌 体 移 位 至 中 
央 )、 外 部 或 内 部 动力 蛋白 辟 缺 失 或 两 者 全 部 缺失 、 中 央 贿 
管 缺 失 ( 表 17-16-2, 图 17-16-3)。KS 除了 上 述 改变 外 ,还 





BB 
伴 有 胜 器 转 位 。 

表 人 7 162， 原 发 性 纤毛 运动 障碍 的 纤毛 超 微 结构 异常 
_ 表 1716.2 _ 原 发 性 纤毛 运动 障碍 的 纤毛 超 微 结构 异常 _ 
缺失 内 部 和 外 部 动力 蛋 ” 缺 失 中 央 微 管 和 (或 中央 
白 避 加 和 
缺失 大 多 数 动力 慢 白 名 。 缺 
缺失 外 部 动力 蛋白 辟 
动力 重 白 辟 异常 
缺失 内 部 动力 重 白 习 
缺失 轮 辐 


连接 蛋白 
及 二 联 体 数目 过 多 
缺失 纤毛 膜 轴 经 
纤毛 完全 缺失 
纤毛 延长 











【临床 表现 】 
(一 ) PCD 的 临床 特征 


随 发 病 年 龄 .有 无 及 器 转 位 、 














图 17-16-3 ”PCD 电镜 改变 






作者 曾经 发 现 兄 弟 二 人 分 别 为 PCD 和 KS 者 。 
现 为 咳嗽 、 脓 并 .咯血 ,呼吸 困难 、 肺 不 张 .反复 
发 生 上 呼吸 道 感 
育 不 全 等 。 中 耳 和 耳 咽 管 纤 ， 
中 耳 炎 、 鼓 膜 穿孔 ` 流 腔 。 精 子 尾 失去 摆动 能 力 致 不 育 症 。 
尽管 患 PCD 的 成 年 人 亦 具 有 正常 的 精液 量 和 精子 数目 ,但 
仅 有 30% 以 下 的 精子 有 运动 力 。 串 PCD 的 女性 虽 可 生 
育 ,但 由 于 输卵管 纤毛 功能 改变 而 致 生育 力 下 降 。 胚 胎 纤 
3 . 常 可 致 内 脏 完全 性 或 部 分 转 位 。 患 者 
乳 突 ` 鼻 甲 . 筛 窦 . 增 殖 体 扁桃 体 , 绒 息肉 或 肺叶 切除 术 
等 外 科 手 术 史 。 尽 管 发 病 的 平均 年 龄 为 1 岁 ,但 大 多 数 病 
例 幼 时 即 有 和 呼吸 困难 。 有 报道 1 例 新 生 儿 在 
出 生 时 即 有 较 多 的 茜 疾 , 生 后 30 分 钟 即 出 现 呼吸 窘迫 ,发 
现 右 位 心 后 才 考 虑 至 

(二 ) 胸部 影像 学 检查 ”CT 检查 可 发 现 册 实 炎 和 支 
气管 扩张 (图 17-16-4, 图 17-16-5), KS 可 发 现 右 位 心 (图 
17-16-6)。 有 报道 PCD 患者 中 97 冯 有 肺 过 度 充气 .90% 有 
支气管 壁 增 厚 ,63 妈 有 节 段 性 容量 丧失 或 实 变 ,43 欠 有 节 段 
性 支气管 扩张 ,少数 患者 影像 学 检查 正常 。 肺 功能 检查 可 
发 现 中 度 至 重度 的 阻塞 性 通气 功能 障碍 , 常 与 气流 受 限 有 
关 , 或 表现 为 阻塞 性 和 限制 性 通气 功能 障碍 。 















































【辅助 检查 】 






筛选 斌 为 糖精 试验 ,纤毛 运 动 分 析 和 放射 性 核 
未 检查 ,确诊 需要 透射 电镜 检查 。 






(一 ) 糖精 试验 ”正常 时 纤毛 摆动 能 将 籍 液 从 鼻甲 移 
至 鼻 咽 部 及 从 支气管 移 至 口 咽 部 。 将 糖精 置 于 下 只 甲 前 端 
可 被 向 后 转运 至 天 部。 感觉 到 知味 的 时 间 在 正常 人 为 10 一 
20 分 钟 ,PCD 患者 需 60 分 钟 以 上 。 半 性 纤维 化 和 支气管 
扩张 ;纤毛 清除 时 间 为 30 分 钟 。 这 个 试 
单 易 行 ,价格 便宜 , 旦 对 PCD 诊断 敏感 ,但 特异 性 不 识 , 仅 
可 作为 筛选 试验 。 

(二 ) 纤毛 运动 分 析 包 
观察 纤毛 运动 的 抽动 方式 。 纤 
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图 17-16-4 ”PCD 鼻窦 炎 改 变 


14Hz,PCD 患者 纤毛 摆动 频率 下 降 ( 平 均 约 8Hz) 。 运 动 障 
碍 者 为 非 前 后 弯 动 的 摆动 方式 ,而 | 
转 性 运动 或 运动 消失 。 

(三 ) 放射 性 核 素 ”也 可 通过 放射 性 核 素 的 清除 来 评 
价 黏膜 纤毛 转运 功能 。 将 sTe 标记 的 置 于 下 熏 申 
上 通过 闪烁 照相 机 观察 ,PCD 患者 很 难 观察 到 标记 小 滴 的 
运动 。 另 外 还 可 将 放射 性 核 素 标记 的 白 蛋 
水 中 雾 化 吸入 ,通过 闪烁 照相 机 评估 全 
























E 常 转 
运 率 为 3. 8 一 4. 7mmy/min,PCD 患者 明显 降低 。 也 可 以 相 
同 的 技术 ,吸入 Tec 标记 的 特 / 粒 , 并 于 2 小 时 测定 
清除 率 。 健 康 非 吸烟 者 仅 残 留 29%% 一 42 吧 的 放射 性 核 索 ， 
然而 PCD 患者 可 残留 73 吧 一 99 噬 。 由 于 咳 
立 在 研究 中 避免 。 支 5 
慢 阻 肺 患者 的 清除 功能 亦 受 损 , 降 低 了 此 方法 
(四 ) 透射 电镜 ”用 透射 电镜 进行 轴 丝 超 和 
致 观察 有 助 于 确立 PCD 诊断 。 通 过 支 气管 
或 支气管 上 皮 组 
险 鼻 黏膜 来 获得 纤毛 上 皮 , 将 其 贴 于 镜头 纸 上 ,经 2.5 叹 成 
二 醛 固 定 后 用 于 透射 电镜 检查 。 需 强调 的 是 患 呼吸 道 病毒 
性 疾病 时 可 发 生 中 央 和 外 周 轴 丝 的 增加 和 减 











十 




















及 纤毛 的 聚合 进行 定量 测定 可 以 鉴别 PCD, 然 而 也 有 纤毛 
超 微 结构 正常 的 PCD 病例 报道 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
对 儿童 或 成 人 慢性 和 难 治 性 
PCD。 对 少儿 时 期 即 开始 有 总 塞 
扩张 和 右 位 心 者 ,更 导 







闫 利 肺 感染 应 考虑 
或 呼吸 内 L 象 , 伴 


苇 卡 该 病 。 对 PCD 








活检 透射 电镜 检查 
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图 17-16-5 ”PCD 支气管 扩张 改变 
反复 发 生 呼吸 道 感染 和 纤 : 

查 一 般 正 常 。 除 非 
泛 检 查 前 应 先 排除 上 





: 动 障碍 ,但 是 PCD 患者 免疫 
:者 伴 有 脏 器 转 位 ,在 进行 PCD 六 


可 能 的 原因 。 






【治疗 】 
治疗 与 其 他 原因 的 支气管 扩张 类 
感染 以 及 社 


疗 副 加 






外 , 主要 为 抗 生 
药 和 肺 物理 治疗 促进 痰 液 排出 ,同时 积极 治 
也 可 应 用 流感 病毒 ,肺炎 链球 菌 和 哮 血 流感 


















疫苗 免疫 功能 。 但 很 少 有 严格 设计 的 临床 试 
抗生素 和 肺 物理 治疗 对 PCD 的 客观 作用 和 预后 影响 。 有 
有 2 A 






给 22 例 患者 预防 性 应 用 抗生素 和 肺 物理 治疗 时 随访 
蜂 呼 气 峰 流速 和 用 力 肺 活 量 。 在 中 位 期 为 3.5 年 的 随 
程 中 ,高峰 呼 气 峰 流 速 从 占 正常 预计 值 的 64 光 上 升 至 
4 ,用 力 肺活量 从 79% 于 升 至 92%。 给 予 这 种 预防 治疗 
- 者 较 少 有 支气管 炎 
图 17-16-6 ”KS 右 位 心 改变 改变 。 

在 PCI) 昌 
体 .其 次 为 肺 


大 肠 杆 菌 和 3 


水 



















7 分离 到 的 病原 
、 铀 绿 假 单 胞 杆 苘 、 
寄 届 。 抗 生 素 可 周期 给 也 ,持续 用 药 






征 如 变性 纤维 化 、 常 多 


用 渤 行 鉴别 诊断 -因为 各 逢 偶 疫 异 












或 仅 在 加 重 期 使 用 ,但 是 持续 用 药 很 易 产生 耐 药 或 二 下 

病变 局 限 , 有 手术 适应 证 者 可 考虑 手术 治疗 ,但 需要 考 
虑 个 体 差异 。 慢 性 熏 衬 炎 可 考虑 外 科 手 术 治疗 ,对 于 抗 生 
素 疗效 好 者 很 少 需要 进行 肺叶 切除 。 对 晚期 病例 可 考虑 肺 
移植 。 


师 





【预防 与 预后 】 

与 剖 性 纤维 化 不 司 , PCD 患者 往往 不 一 定 持续 存在 呼 
取道 感染 , 较 少 定植 铜绿 假 单 胸 贡 。 机 
活 , 只 有 少 部 分 患者 发 展 成 致 残 性 肺 疾 病 。 寿 命 受 支 气 
扩张 的 严重 程度 左右 ,病变 轻 者 可 不 受 明 显影 响 。 中 和 
症 患 者 ,可 像 治疗 六 性 纤维 化 一 样 (参见 本 篇 第 六 章 “ 支 气 
管 扩张 ”) ,通过 抗生素 和 积极 的 医疗 护理 来 防止 或 延缓 疾 

病 进展 ,进而 延长 寿命 。 


参考 文献 

1. Bi]J,Bai CX,Qiao RL. A 27-year-old Chincse man with re- 
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2. Bush A,Chodhari R,Collins N,et al. Primary ciliary dyski- 
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囊 三 节 ”肺泡 微 结石 症 
白 春 学 
肺泡 微 结石 症 (pulmonary alveolar microlithiasis， 
PAM) 是 原因 未 明 的 两 肺 肺泡 内 存在 无 数 微 结石 的 军 见 疾 
病 。 已 报告 的 病例 中 一 半 以 上 有 家 族 史 ,大 多 为 同胞 ,但 很 
少 发 生 在 双亲 和 子女 之 间 。 量 然 这 提示 先天 性 代谢 异常 或 
环境 因素 可 能 影响 其 发 病 ,但 患者 血清 钙 磋 水 平均 正常 , 提 
示 代 谢 异 常 一 说 难以 成 立 。 近 年 报道 逐渐 增多 ,年 龄 可 从 
时 产儿 到 80 岁 老 人 ,性 别 没有 明显 差别 。 

微 结石 直径 通常 为 0.02 一 3.0mm, 大 多 沉积 在 入 泡 
jr 于 肺泡 腔 外 的 支气管 壁 和 间 质 或 肺 外 。 单 个 
微 结 右 旺 圆 , 卵 贺 形 或 不 规则 形状 ,有 同心 圆 性 分 层 外 观 。 
下角 下 为 球状 或 不 规则 形状 .外 层 表 面 为 粗粮 颗粒 状 。 化 
将 分 伯 和 能 显 - 分 散 X 线 微分 析 (energy-dispersive X-ray 
microanalysis) 表 明 微 结石 是 由 钙 伙 组 成 。 在 发 生 典 型 笋 
密 钙 化 前 可 存在 非 钙 化 期 。 疾 病 早期 肺泡 壁 可 保持 完整 ， 

后 期 可 因 间 质 纤 维 化 导致 肺泡 壁 增 厚 , 有 时 可 合并 巨细 用 















形成 。 肺 尖 部 易 发 生 胸 腊 和 肺 内 肺 大 疱 。 
在 发 现 微 结石 前 大 多 数 患 者 并 无 症状 , 常 于 体检 或 调 
碍 其 患 微 结 在 的 同胞 时 发 现 。 胸 部 XX 线 有 时 揭示 两 肺 野 





几乎 全 部 实 蛮 ,呈现 “暴雪 ? 样 改变 ,只 有 很 少 含 气 肺泡 时 还 
无 症状 ,形成 特有 的 六 线 和 临床 表现 不 一 致 现象 。 临 床 可 


表现 为 胸痛 ,十 咳 , 活 动 后 气 促 。 随 访 可 发 现 呼 吸 困难 ,发 





和 


第 十 六 章 ”遗传 性 和 先天 性 肺 疾病 


绀 ,咯血 和 桂 状 指 ( 趾 ) 。 病情 进行 性 发 展 时 最 常见 症状 是 
和 运动 后 呼吸 困难 ,少见 咳嗽 、 咳 严 。 趾 者 可 咳 出 征 结 石 . 病 
情 继续 进展 可 出 现 肺 底 呼 吸音 减低 、 氧 合 功能 受 损 、 发 绀 、 
检 状 指 ( 趾 ), 甚 至 发 生 呼 吸 衰竭, 右 心室 肥厚 和 右 心 功能 由 
不 全 。 

入 线 表现 为 两 肺 弥 漫 性 分 布 ,以 两 肺 下 野 及 内 侧 带 为 
主 肺 尖 部 较 少 的 密集 细小 细 砂 样 结石 影 。 单 个 结石 ,边缘 
锐利 。 可 伴 胸 膜 增 厚 , 但 实质 上 可 能 是 大 量 征 结 石 在 胸膜 
下 肺 实质 内 沉积 的 视觉 作用 ,产生 邻近 胸膜 的 致密 白 线 .而 
不 是 真正 的 胸膜 增 厚 ,疾病 进展 时 胸 片 可 见 第 二 右 增加 、 
胸膜 下 肺 大 疱 破 裂 可 产生 自发 性 气胸 . 肺 内 肺 大 疱 破裂 可 
产生 间 质 肺 气 肿 。 用 se Te 磷 闪 烁 扫描 法 检查 时 .如 果 发 
















现 微 结石 摄取 示 踪 剂 .可 表明 有 通过 肺泡 毛细 血管 膜 的 活 
动 性 代谢 性 交换 。 


通常 根据 典型 的 X 线 及 其 与 临床 表现 不 一 致 而 作出 
咳 出 有 也 可 通过 支气管 肺 
管 示 本 中 发 现 微 

检查 少 有 阳 1 和 
4 范围 和 有 无 肺 间 质 纤维 
臣 和 功能 直 气 证 显著 碱 少 ， 肺活量 人 
副 态 大 应 性 相应 成 Ue 肺 








诊断 。 
泡 灌 洗 
少 需 开 胸 肺 活 检 来 诊断 
肺 功能 检查 结果 可 因 和 
化 而 异 ,可 伴 有 残 气 


















告 .但 其 疗效 还 有 





运动 或 劳 动 的 强度 ,并 应 注 


er 和 及 部 不。 
参考 文献 
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第 四 节 





先天 性 肺 发 育 不 全 


先天 性 肺 发 育 人 不 全 为 不 明 原 团 的 胚 腑 期 肺 发 言 隘 
碍 。 可 分 为 :他 凡 缺 如 pulmonary agenesis) . 串 缺 少 一 


叶 肺 、 


实质 迹象 。 


- 侧 肺 .甚至 双 侧 肺 ,没有 支气管 
@ 肺 发 计 育 不 全 a i , 
端 支气管 而 没有 血管 和 肺 实质 。 
nary hypoplasia) .条 的 形态 


、 自 管 供 应 或 肺 
只 残留 家 
加 肺 发言 人 不良 Cpulmo 
交 化 不 大 .但 气 道 血管 和 沛 泡 















前 大 小 和 数 时 均 减 少 。 常 昧 用 全 有 师 . 伴 同 仙 师 动 防 畸形 和 
异常 入药 脉 引流 ,也 可 与 其 他 完 天 性 畸形 同时 存在 ,如 
- 皮 司 混 





人 依 共 本 身 和 其 他 部 位 的 畸形 程度 , 
4 


18145 














第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


受累 肺 呼吸 音 减弱 。 可 根据 纤维 支气管 镜 检 查 、 支 气管 碘 

油 造影 和 肺 血管 造影 诊断 。 胸 部 CT 和 纤维 支气管 镜 等 检 
查 有 助 于 鉴别 诊断 。 肺 不 发 育 的 CT 检查 可 见 肺叶 团 状 ， 
条 状 实 变 .发 育 不 全 表现 为 肺 体积 缩小 ,多 惨状 改变 ,肺叶 





/用 | 血管 纹理 稀 醇 等。 合并 感染 时 应 积极 给 巴 抗 生 素 治 疗 , 必 


要 者 可 手术 切除 。 


参考 文献 
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断 , 西部 医学 ,2009,21(3) :450-452. 





第 五 节 ” 单 侧 透明 肺 
白 春 学 


单 侧 透明 肺 (unilateral hyperlucent lung) 病 因 不 明 , 可 
ent tn 一 般 无 症状 , 少 
ee 可 表现 为 咳嗽 、 咳 痰 ,气急 或 咯血 。 胸 部 X 线 示 肺 

亮度 增加 , 肺 门 及 周 和 影 减少 。 肺 功能 检查 可 发 
ne 气 道 阻塞 , 肺 总 量 正常 或 经 至 中 度 减 少 ， 
但 纤 支 镜 检 查 可 无 支气管 狭窄 证 据 。 支 气管 碘 油 造影 可 见 
支气管 扩张 。 病 理 活检 主要 为 支气管 或 细 支 气管 炎症 。 根 
据 临床 和 X 线 特点 可 明确 诊断 ,但 需 与 单 侧 肺动脉 发 育 不 
良和 支气管 不 完全 阻塞 引起 的 类 似 影 像 学 改变 鉴别 。 
单 侧 肺动脉 发 育 不 良 可 造成 一 侧 肺 动脉 
腔 内 不 完全 阻塞 性 病变 可 引起 远 端 肺 通 
低 肺 血管 收缩 ,最 后 造成 受累 肺动脉 灌注 减少 。 普 通 
影像 学 很 难 将 这 两 种 现象 与 不 明显 的 单 侧 透明 肺 区 分 。 无 
症状 的 单 侧 透明 肺 可 不 予 处 理 , 有 严重 或 反复 感染 时 ,可 考 
虑 手术 切除 。 




















缺少 ,支气管 


减少 .局 部 肺泡 
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先天 性 支气管 囊肿 


白 春 学 

先天 性 支气管 塞 肿 (congenital bronchogenic cystUD 是 胚 

让 时 期 气管 支气管 M4 分 支 异常 的 罕见 畸形 ,分 为 纵隔 

支气管 疤 肿 。 也 有 报道 支 4 

皮下 胸膜, 心包 内 、 骨 壁 、 籽 上 腺 区 ,其 至 发 

省 。 可 为 单 发 或 多 发 ,为 米 至 | 同属 
2 大 小 。 六 J 兄 竖 用 为 中 记 房 或 多 房 

序 吸 性 上 上皮， 9 

, 漳 性 组 织 和 | 村 相逢 ,感染 后 可 

支气管 须 诸 肿 多 见于 下 叶 , 两 肺 分 布 均 

现 为 扳 立 的 边界 清楚 的 阅 或 卵 辐 形 阴 影 ， 





























密度 均匀 。 除 非 感染 ,否则 不 与 支气管 相通 为 其 特征 。 
75% 的 病例 可 在 不 同时 间 段 发 生 感 : .建立 交通 后 旨 肥 全 









有 空气 或 同时 含有 液体 。 纵隔 支气管 "大 多 位 于 隆 突 附 
近 , 通 过 蒂 与 一 侧 支 气管 相连 。 多 为 沂 立 性 和 位 于 后 纵隔 ， 
中 纵隔 次 之 ,上 纵隔 最 少 。 可 因 周 围 结构 的 庄 力 产生 症状 。 
义 线 见 隆 突 附近 边缘 清楚 、 密 度 均匀 的 圆 形 、 卵 圆 形 或 块 
影 , 常 略 偏 右 ,覆盖 肺 门 ,呼吸 可 引起 其 形状 改变 ,但 很 少 与 
气管 支气管 相通 , 玫 壁 少见 钙化 。 婴 幼儿 时 期 的 纵隔 班 肿 
可 压迫 大 气 道 引起 呼吸 困难 、 哮 鸣 或 持续 性 咳嗽 ,运动 时 明 
显 加 重 。 一 些 成 人 的 纵隔 支气管 玖 肿 可 长 到 很 大 而 没有 

到 肿 小 且 无 症状 者 可 不 予 治疗 ,张力 性 更 肿 且 反 复 感 
染 者 可 考虑 手术 。 位 于 纵隔 内 者 可 用 纵隔 镜 切 除 。 
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第 七 节 ”气管 -食管 疤 
白 春 学 
气管 和 食管 之 间 的 瘘管 可 为 先天 性 或 后 天 性 ,并 可 分 
为 气管 -食管 瘘 (tracheal esophageal fistula) 和 支 气 管 -食管 





瘘 。 虽然 先 天 性 异常 通常 在 新 生 儿 即 可 发 现 ,但 是 前 一 类 
型 可 直到 青少年 甚至 成 年 才 被 明确 诊断 。 大 部 分 病例 有 长 


ws gi 常 咳 出 食物 颗粒 ,偶尔 合并 支气管 

。 引 起 后 天 性 气管 和 食管 异常 交通 的 常见 原因 是 食管 
eet ,发 生 率 可 达 5. 3 左右 。 一 
且 出 现 这 种 并 发 症 ,预后 极 差 ,大 多 数 病例 存活 时 间 仅 为 几 








周 或 几 个 月 。 后 天 性 气管 - -食管 瘘 也 可 由 气管 导管 气 3 气 净 压 
迫 气 管 、 计生 创伤 < 人 本 他 emi 发 症 和 
异物 引起 。 靠 Q1 支气管 锅 种 知 钢 检 


查 可 明确 诊断 . 科 手 术 
en 


第 八 节 





无 条 件 耐 受 外 科 


肺 喇 离 手 
和 白 春 学 
肺 隔离 症 ( pulmonary sequestration) 为 先天 性 发 育 并 
六 ,表现 为 一 部 分 肺 组 织 与 正常 肺 分 离 ,单独 发 育 并 接 


循环 血液 供应 。 可 根据 解剖 分 为 肺 内 和 肺 外 隔离 症 两 种 
类 型 
近 273 的 肺 内 月 [ 











米 自 降 主动 尼 区 由 分 支 ， 二 自 机 主动 脉 及 其 分 支 。 般 





脉 主要 回流 入 肺静脉 产生 分 流 ,个 别 进入 下 脉 或 奇 静 
脉 。 受 累 肺 的 形态 学 改变 因 隔 离 肺 组 织 的 发 育 程度 .感染 
或 阻塞 的 程度 而 不 同 。 异 党 可 与 周围 肺 组 织 很 
好 的 分 开 ， 人 加 
有 腑 液 。 显 微 镜 下 可 见 异 
吸 道 上 皮 , 偶 有 软骨 
常 临床 为 非特 异性 对 感 
状 ， 义 测 为 下 叶 肪 瞻 的 通常 ey 偶尔 为 
结核 . 诺 卡 菌 或 曲霉 感染 。 

肺 外 肺 隔离 症 少见 ,可 合并 其 他 先天 性 异常 。90% 发 
生 在 左 半 隔 ,可 位 于 下 叶 与 及 肌 间 、 鹏 下 ,及 肌 内 或 纵隔 中 。 
血液 供应 通常 来 自 腹 主动 脉 及 其 分 支 ,静脉 回流 通常 经 由 
体 静脉 .下 腔 静 脉 、 奇 静脉 或 门静脉 系统 ,产生 左右 分 流 。 
区 态 学 可 见 隔离 的 师 组 织 完全 包 被 在 胸膜 可 内 .有 很 多 淋 
已 管道 。 切 面 为 棕 褐色 海绵 状 组 织 混 有 不 规则 排列 的 血 


有 














织 通常 










类 似 于 扩张 的 3 
hr Lair 或 隐 如 。 通 


骨 | 



























第 十 七 章 ”通气 调节 异常 
管 , 气 道 数量 较 少 ,分 散 着 软骨 和 浆液 狐 液 腺 . 肺 组 织 常 不 
年 长 儿童 和 成 人 还 可 见 到 纤维 化 和 炎症 。 由 于 被 包 
事 在 胸 膜 度 内 ,除非 与 骨 肠 道 相通 ,否则 很 少 合并 感染 

肺 隔 离 症 的 X 线 表现 主要 为 圆 形 、 卵 加 形 或 二 角形 分 h 
叶 状 块 影 .密度 均匀 ,与 支气管 或 胃 肠 道 相通 合并 感染 后 
可 见 事 肿 含 气 ， mii 应 与 肺炎 、 肺腑 肿 和 



























































肿 鉴 别 。 支 气管 碘 ; 气管 受 压 
影 可 显示 异常 的 血 供 4 轨 汉 兰 及 于 器 别 诊断 。 三 维 5 
磁 共 振 血 管 造影 可 显示 其 异常 供血 动脉 和 引流 静脉 ,甚至 
清楚 显示 其 分 支 和 行程 a 此 病 和 制订 手术 治疗 
方案 。 治 疗 主要 依靠 

参考 文献 
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第 十 七 章 ”通气 调节 异常 


第 一 节 ” 原 发 性 肺泡 低 通气 
张 静 ， 何 礼 贤 


原 发 性 肺泡 低 通气 ap ey wo ype ventilation 
PAH) 是 一 种 原因 党 
证 和 低 氧 血 症 为 .而 不 存在 ey 经 a 肉 疾 
气功 能 障 但 ， 
自主 哇 吸 由 化 学 
PH 保持 在 狭窄 的 4 
代谢 性 呼吸 中 枢 调 
的 敏感 性 和 反 降 ; 
存在 的 i tain ee 
PAH 的 病例 报道 提示 PAH 的 发 病 可 能 存在 
任何 年 龄 均 可 发 生 
礁 发 展 ， 洛 夫 可 六 和 站 现 ; 
药物 后 出 现 严 重 呼 鹃 抑制 。 
定 程 度 , 逐 渐 出 现 志 
类 乱 和 识 起 头 六 
es 充血 性 心 。 
即便 已经 出 现 严 重 





或 阻塞 性 通 








受 器 和 呼吸 中 枢 调 节 , 使 PaCO: 和 
;关内 ， PAH 的 发 病 机 制 可 能 和 
本 h 枢 对 CO; 刺激 




















呈 瞻 








贤人 疹 疾 











和 中 要 


因 化 a 
的 动脉 血气 民营 .患者 仍 可 没有 明显 









的 呼吸 困难 。 
最 终 死亡 。 

PAH 诊断 的 依据 是 患者 存在 慢性 呼吸 性 酸 中 毒 而 没 
有 呼吸 肌 力 不 足 或 通气 机 制 障碍 证 据 。 由 于 患者 检查 时 可 
能 自主 过 度 通气 ,PaCO: 可 降 至 正常 甚至 更 低 水 平 ,所 以 单 
次 动脉 血气 分 析 不 一 定 能 揭示 高 碳酸 血 症 . 但 HCO,- 增 
加 寡 怀 疑 本 病 。 实 查 可 发 现 .尽管 呼吸 力学 和 呼吸 
员 强度 无 异常 .但 患者 对 高 CO 和 低 氧 刺激 的 通气 反应 明 
显 减 弱 或 丧失 。 屏 气 时 间 可 明显 延长 而 没有 任何 呼吸 国难 
长 党。PAH 患者 通气 水 平 低 于 1 但 是 在 清 柄 时 的 呼 鹃 
可 保持 正常 :睡眠 时 .由 于 呼吸 主要 依赖 于 代谢 | EE 呼 吸 
控制 系统 .因此 典型 首 通 气功 能 进一步 恶化 .伴随 蜂 
的 中 枢 性 呼吸 浅 慢 或 呼吸 秆 停 

PAH 应 与 其 他 继 发 于 脑 F 成 化 。 
本 低 通 气 综合 征 相 区 别 ， 临 床 包 括 神 儿 

索 . 肺 功能 和 睡 眼 呼吸 监测 对 诊断 和 鉴别 诊 
全 临床 表现 ,自主 训 当 . 以 及 最 大 吸 气 和 呼 气压 力 
测定 有 助 于 和 神经 并 引 起 的 低 通 气 疾病 相 鉴 别 . 

部 9 PA 本 事 .呼吸 兴 丛 剂 等 此 有 
性 呼吸 匡 章 .全 
设 血 症 和 低 气 血 六 


如 不 治疗 ,通常 在 数 月 或 数 年 内 进行 性 加 重 . 































































用 。 由 于 许多 PAB 时 者 存在 高 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 








此 给 予 合理 的 氧 疗 能 防止 长 期 低 氧 血 症 的 组 织 损 害 ， 
降低 肺动脉 高 压 , 降 低 死亡 率 。 大 部 分 患者 上 述 方法 治 
疗效 果 不 佳 , 需 给 予 机 械 通 气 呼吸 支持 ,常用 无 创 正 压 
通气 。 其 适应 证 为 :具有 夜间 低 通 气 症状 如 白天 嗜 
滞 、 早 展 头 痛 、 疫 乏 、 吐 梦 及 遗尿;@@ 休 息 时 呼吸 困难 ; 
加 导致 肺动脉 高 压 和 肺 心病 时 的 低 通 气 ;@ 吸 氧 时 仍 存 
在 夜间 低 氧 血 症 ( 动 脉 血 氧 饱 和 度 二 88%)。 植 入 性 肠 
神经 起 捕 及 机 械 通 气 可 改善 长 期 预后 ,大 部 分 患者 仅 在 
睡眠 时 接受 此 类 治疗 即 可 。 

















参考 文献 


Chebbo A, Tfaili A, Jones SF. Hypoventilation syndromes. 
Med Clin North Am,2011,95(6) ;1189-1202. 


第 二 节 ”睡眠 呼吸 暂停 低 


通气 综合 征 
李 善 群 
睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 征 (sleep apnea hypopnea 
syndrome,SAHS) 是 一 种 常见 的 睡眠 呼吸 紊乱 疾病 ,睡眠 
呼吸 暂停 指 睡眠 过 程 中 口臭 呼 吸 气流 消失 或 明显 减弱 。 包 
括 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 征 Cobstructive sleep 
apnea hypopnea syndrome, OSAHS) .中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 
综合 征 (central sleep apnea syndrome, CSAS) 和 混合 性 睡 
眠 呼吸 暂停 综合 征 (mixed sleep apnea syndrome,MSAS) 。 
OSAHS 最 常见 ,国外 资料 显示 成 年 人 中 男性 患 病 率 达 
4% 一 24%, 女 性 达 2% ~9%, 肥胖 者 高 达 50 中 以 上 。 
CSAS 一 般 不 超过 呼吸 暂停 的 10%, 起 病 隐 匿 , 可 出 现 与 
OSAHS 相同 的 临床 损害 ,危害 较 大 。 鉴 于 SAHS 是 多 种 
全 身 性 疾病 独立 危险 因素 , 易 发 生 夜 间 猴 死 , 需 高 度 重视 利 
积极 应 对 。 



























【发 病危 险 因 素 】 
(一 ) 性 别 \ 年 龄 和 肥胖” OSAHS 常见 于 男性 及 妇女 
绝经 前 。 男 性 发 病 率 显著 商 于 女性 ,男女 性 发 病 比 例 约 
(2 一 3) : 1; 女 性 绝经 后 发 病 率 明显 增加 ,与 男性 相近 。 
OSAHS 好 发 于 中 老年 人 群 , 随 年 龄 增加 而 加 重 。 肥 胖 致 
口中 部 蒜 腊 下 脂肪 沉积 ,特别 是 在 软 膛 水 平 , 加 剧 上 峡 吸 道 
附 路 。 
(二 ) 上 呼吸 道 疾病 各 息肉 ,多 甲 肥大 及 慢性 外 炎 等 
敏和 失 腔 阻塞 :扁桃体 肿 大 、 炎 导 致 黏膜 肿胀 . 增 厚 及 
天 肥大 ,再 根 后 验 等 因素 使 啊 腔 狭窄 ,加 重 打 屠 ,并 反复 发 
生 呼 鹃 暂停 。 
(三 ) 肌肉 因素 任何 因素 致 气 道 员 肉 张 力 低下 皆 可 
化 夜间 发生 上 气 道 阳 考 。 
(四 ) 神经 、 体 液 及 内 分 泌 因 素 “神经 因 
女 . 肥 胖 , 歧 端 肥 天 症 及 由 状 腺 功能 减退 串 





























` 绝 经 后 妇 
多 易 发 后 夜 
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间 呼 吸 暂 停 。 | 

(五) 先天 性 因素 ， 颈 短 、 颅 面 畸形 下颌 时 形 等 均 可 
使 咽 膀 的 正常 解剖 发 生 改 变 ,出 现 上 呼吸 道 狭 罕 。 

(六 ) 种 族 及 遗传 因素 “年 轻 的 非洲 裔 美国 人 与 高 加 
索 人 相 比 ,发 生 OSAHS 的 危险 性 明显 增加 , 且 这 些 种 族 的 
差异 随 着 年 龄 增长 而 下 降 。 非 肥胖 OSAHS 患者 存在 家 庭 
聚集 ,有 一 定 遗 传 特性 。 

(七 ) 乙醇 及 药物 乙醇 及 安眠 镇静 药 可 降低 上 气 道 
肌肉 张力 ,抑制 觉醒 反应 ,抑制 网 状 激动 系统 的 效应 ,降低 
频 舌 肌 对 低 氧 及 高 碳酸 血 症 的 反应 ,发 生 OSAHS。 

( 八 ) 神经 系统 的 损害 ”中 枢 神 经 系统 疾病 如 肿瘤 、 外 
伤 .血管 栓塞 、 颅 内 感染 ,运动 系统 、 洗 禾 灰 质 炎 、 肌 强制 性 
营养 不 良 等 病变 均 可 能 发 生 CSAS。 | 

( 九 ) 低 氧 血 症 及 高 碳酸 血 症 ”慢性 阻塞 性 肺 疾病 患 
者 存在 低 氧 血 症 或 高 碳酸 血 症 时 ,可 损害 呼吸 中 枢 功能 , 易 
合并 CSAS。 








【发 病 机 制 】 

根据 脑 电 活动 和 睡眠 深浅 ,整个 失眠 时 相 可 分 为 非 快 
速 眼 动 睡眠 (non-rapid eye movement， N-REM) 及 快 动 
睡眠 (rapid eye movement, REM) 两 期 组 成 ,遵循 "党 醒 一 
N-REM~REM->N-REM 或 觉醒 ”的 规律 周而复始 。 在 六 
REM 睡 距 时 相 ,上 上 气 道 肌肉 张力 降低 ,上 气 道口 逢 减少 , 
道 阻力 增加 ,但 上 气 道 肌 肉 的 放电 时 相 和 助 间 肌 的 节律 性 
收缩 保持 完整 。 在 REM 睡眠 时 相 , 上 人气 道 肌肉 、 肋 间 肌 和 
大 部 分 骨 船 肌 张力 进一步 降低 导致 上 气 道 吸 气 时 陷 闭 。 绩 
瑞 肌 张力 减退 致 舌根 后 移 和 气 道 狭 罕 , 肋 间 肌 张力 减退 狼 
吸 气 时 胸壁 不 稳定 ,出 现 胸 腹 矛 盾 运动 ;睡眠 觉醒 和 对 外 办 
的 刺激 受 抑制 , 易 发 生 阻塞 性 呼吸 暂停 。 在 神经 ,体液 等 参 
与 下 ,或 危险 因素 作用 下 ,睡眠 时 上 气 道 阻 塞 加 重 。 由 于 中 
要 疾患 如 脑 炎 、 将 骨灰 白质 炎 等 抑制 呼吸 中 枢 , 或 血 中 
CO: 水 平 的 变化 ( 心 衰 ) 导 致 中 枢 通 气功 能 的 不 稳定 . 易 造 
成 CSAS。 









































【临床 表现 】 

OSAHS 患者 睡眠 打 旺 , 打 奸 与 呼吸 暂停 间 赔 交替 发 
作 , 严 重 者 出 现 室 息 后 和 痢 区 不 适 . 白 天 
嗜睡 和 困倦 。 由 于 夜间 出 现 反复 的 呼吸 略 
和 久之 ,可 影响 脏 咒 功能 ,出 现 与 全 身 各 脏 器 功 
各 种 远 期 并 发 症 ,如 肺动脉 高 讨 、 肺 心病 、 心 利 
压 、 心 肌 梗死 胶 栓 寨 、 红 细胞 增多 症 、 肾 功能 损害 、 
乱 和 性 欲 减退 。 

CSAS 主要 为 夜间 无 打包 或 不 典型 打 所 ,起 病 隐 区 , 严 
重 者 俊 间 可 
琶 血 症 、 觉 醒 
起 头痛 、 困 乏 或 白天 嗜睡 。 长 久 如 此 .出现 慢性 
下 降 以 及 认 知 功能 下 降 , 部 分 出 现 抑郁 症 。 由 于 个 体 差异 . 
















CSAS 的 临床 竣 现 各 不 相同 ， 高 碳酸 血 症 型 和 非 高 碳酸 血 
定 的 差异 。 由 于 CSAS 好 发 于 心 衰 , 在 导 
状 加 剧 的 同时 ,还 会 引起 各 种 严重 的 发 症 , 如 
外 ( 脑 卒中 )、 肺 动脉 高 压 、 呼 吸 衰竭 、 高 血压 和 心 















〖 睡 眠 呼吸 监护 与 相关 检查 】 
(一 ) 睡眠 呼吸 监护 适应 证 ”@ 夜 间 反 复 打 秆 、 睡 眠 不 
宝 : 清 时 头 阁 , 白 天 嗜睡 , 易 疲 劳 者 。@@ 肥 胖 , 睡 距 时 伴 有 明 
显 低 氢 血 症 和 心律 失常 者 。@ 打 弛 伴 有 药物 难于 控制 的 顽 
固 性 高 血压 或 不 明 诛 因 的 胸闷 者 ; 打 拷 伴 有 不 明 原因 的 蛋 
自 永 和 糖尿 病 者 。@ 与 消 柱 后 侧 凸 、 肌 山北 缩 有 关 的 脑 肌 
或 胸廓 损害 者 。 加 通气 / 血 流 比 例 和 弥散 严重 受 损 的 肺 疾 
病 . 如 目 肺 纤维 性 纤维 化 .纤维 化 性 肺结核 者 。@ 影 
响 呼 吸 中 枢 的 疾病 患者 。 肥 胖 性 低 通气 综合 征 者 。@ 慢 
性 高 山 病 ,夜间 低 氧 血 症 者 。@ 长 期 接受 强 效 利尿 剂 ,出 现 
代谢 性 碱 中 毒 影响 通气 功能 者 。 
(二 ) 监护 方法 ”标准 多 导 睡 眠 图 (polysomnography， 
PSG) 可 监测 脑 电 图 \ 册 电 图 \ 心 电 图 、 口 和 气流 及 胸 用 部 呆 
动 。 直 接 监测 通 咬 品 或 面 轩 收集 呼出 气 ,不 易 耐 
和 响 自 然 睡眠 状态 。 间 接 监测 通气 包括 定性 和 半 和 定 
方法 应 用 热 敏 电阻 或 快速 CO: 分 析 仪 
方法 采用 做 强 计 或 呼吸 感应 性 体 容 



















































各 者 记 人 胸 腹 呼 吸 运动 可 用 月 贞 电 图 .经 胎 压 测定 和 呼 
积 描记 仪 监测 。 监 测 的 内 容 主要 有 直接 或 间接 


豚 感 避 
漳 定 PaOs ,PaCO, 和 SaO;。 
(三 ) 相关 检查 
1. 测量 身高 ,体重 ,计算 体重 指数 BMI 一 体重 (kg)' 身 
高 :(mz ) 。 

2. 体格 检查 “ 绒 围 ,血压 ( 睡 前 和 醒 后 血压 ), 评 定 颌 
面 形态 ,各 腔 .咽喉 部 的 检查 ;心肺 脑 \ 神 经 系统 检查 等 。 

3， 血细胞 计数 ,特别 是 红细胞 计数 ,血细胞 比 符 
(HGCT) 红细胞 平均 体积 C(MCV) ,红细胞 平均 血红 蛋白 浓 
度 (MCHC) 。 

4. 动脉 血气 分 析 。 

5. 肺 功能 检查 

6. 影像 学 检查 ”头颈 部 X 线 可 发 现下 颌 畸形 / 缺 

指 \ 再 峭 下 移 软肋 低 垂 悬 肚 垂 粗 长 等 所 致 的 上 气 道 狭 罕 
CT 气 道 三 维 重建 可 测量 上 气 道 的 横断 面积 、 
构 , 以 及 呼吸 周期 中 上 气 道 的 动态 变化 ,对 狭 守 
部 你 和 范围 进 行 定位 ,主要 用 于 OSAHS 的 辅助 诊断 ,也 可 
用 于 OSAHS 与 CSAS 的 鉴别 诊断 。 

7. 心电图 。 

8. 甲状 腺 功能 。 
















〖 诊 断 与 鉴别 诊 
(一 ) 诊断 标准 


会 断 】 了 





OSAHS 与 CSAS 的 主要 区 别 在 于 是 


-第 十 七 章 ”通气 调节 异常 


否 存在 夜间 打针 ,OSAHS 有 上 典型 的 夜间 打针 及 呼吸 不 规则 、 
白天 过 度 嗜 睡 \ 经 PSG 监测 显示 夜间 7 小 时 睡眠 中 呼吸 秆 
停 及 低 通气 反复 发 作 >>30 次 ,或 低 通气 指数 (每 小 时 呼吸 暂 














停 十 低 通 气 次 数 ) 宇 5 次 /小 时 。 判 断 呼吸 暂停 的 依据 是 口 局 让 


熏 气 流 较 基线 幅度 下 降 过 
(二 ) 鉴别 诊断 
1. PAH 见 本 章 第 一 节 “ 原 发 性 肺泡 低 通气 ”。 
2. 低 通气 综合 征 和 其 他 原因 低 通气 ” 低 通 气 指 睡眠 
过 程 中 口内 气流 较 基 线 水 平 降低 宇 30% 并 伴 有 SaO: 下降 
之 4 办 持续 时 间 之 10 秒 ;或 者 口 生气 流 较 林 线 水 平 降低 宇 
50% 并 伴 SaO; 下 降 宇 3% 、 持续 时 间 宇 10 秒 。 综 合 临 床 表 


宇 90% ,持续 时 间 宇 10 秒 。 








现 , 神 经 肌肉 疾病 、 肺 功能 和 PSG 检测 等 资料 进行 鉴别 。 
需要 注意 肥胖 低 通气 综合 征 常 和 OSAHS 并 存 。 
3. 原 发 性 身 症 和 上 气 道 阻 力 综 合 征 ”严重 打 秘 . 但 无 





呼吸 暂停 和 血 氧 饱和 度 降 低 。 

(三 ) 病情 严重 程度 的 判断 ”目前 缺乏 权威 的 分 级 标 
准 ,可 依据 临床 症状 ,受累 器 官 的 多 少 及 严重 程度 、 睡 眠 呼 
吸 暂停 低 通气 指 数 (AHID 及 夜间 低 氧 血 症 等 综合 评判 ; 现 
有 的 分 级 标准 有 AHI 分 级 : 轻 度 5~15 次 /小 时 ,中 度 15 一 
30 次 /小 时 ,重度 之 30 次 /小 时 ;夜间 最 低 SaO: 分 级 : 轻 度 
85% 一 90%% ,中 度 80%% 一 85 兴 ,重度 一 80 冯 。 


【治疗 】 
(一 ) 一 般 措施 ”四 运动 和 控制 饮食 等 减肥 措施 对 串 








者 有 益 。@ 单 纯 氧 疗 无 效 , 因 
器 的 刺激 消 者 觉醒 
酒 和 避免 应 用 镇 静 药 。 
减轻 时 症 及 OSAHS 有 一 定 帮助 。 

(二 ) 呼吸 机 治疗 ”经 点 持续 气 
保证 上 气 道 通畅 ,疗效 达 90% ~9 自动 调节 CPAP 呼 
吸 机 有 利于 提高 依从 性 。 对 于 重 征 .OSAHS 病 情 
严重 且 CPAP 压力 较 高 及 CPAP 耐 受 性 较 差 的 患者 可 以 
选用 双 相 气 道 正 压 通 气 (BiPAP) 和 何 服 通气 。BiPAPCS/ 人 TT 
模式 ) 和 自 适应 支持 通气 (ASV) 是 CSAS 更 好 的 治疗 方案 
伺服 通气 治疗 复杂 性 CSAS 效果 较 好 。 

(三 ) 手术 治疗 ” 锚 甲 肥大 、 me 
肥大 等 可 采用 激光 或 手术 治疗 亚 肚 咽 成 型 术 
CUPPP) 对 单纯 性 口 咽 部 阻塞 有 IEEE 让 
疗效 较 好 , 远 期 (3~5 年 ) 易 复发 约 
60%。 病 情 严 重 且 和 危及 生 EE 命 时 如 无 法 
适宜 UPPP 时 .可 气管 切 开 。 

(四 ) 其 他 口腔 正 嘛 及 钱 渗 

AHS 的 效果 尚 难 评价 . 耐 受 性 闫 
做 乙醚 唑 胺 、 阿 米 三 嗪 和 黄 
疗 . 必 要 时 可 使 用 无 创 BiPAP 治疗 CSAS。 

(五 ) 长 期 管理 及 依从 性 SAHS 病程 长 ， 

官 及 组 织 受 昧 的 严重 程度 及 病程 莽 4 


因 氧 疗 使 缺 氧 时 外 周 化 8 E 
,应 联合 呼吸 机 治 ， 戒烟 
适 的 体位 如 侧 际 睡眠 对 于 





采用 合 


道 正 压 呼吸 CCPAP) 


















a 疗 ee 不 





加 可 减轻 打 陡 .但 对 OS- 
对 于 CSAS 可 试用 茶 
玫 踊 中 概 兴 在 药物 治 








全身 和 
异 较 大 . 富 要 话 务 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 


员 对 病情 及 接受 的 治疗 方法 进行 长 程 的、 定期 的 监测 和 
随访 。 
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第 十 八 章 呼吸 衰竭 


呼吸 衰竭 (respiratory failure, RF) 是 由 于 肺 内 外 各 种 
原因 ,引起 肺 通气 和 (或 ) 换 气功 能 严重 障碍 ,以 致 不 能 进行 
有 效 气体 交换 ,在 呼吸 空气 (海平 面 大 气压 、 静 息 状 态 下 ) 
时 ,产生 严重 缺 氧 (或 ) 伴 高 碳酸 血 症 ,从 而 引起 一 系列 生理 
功能 和 代谢 紊乱 的 临床 综合 征 。 呼 吸 衰竭 的 发 生 往往 
所 而 造成 的 。 急 性 呼吸 窘迫 综合 征 因 其 特殊 性 .参见 本 篇 
第 十 九 章 “ 急 性 呼吸 窘迫 综合 征 ”。 












【流行 病 学 】 

呼吸 衰竭 是 临床 常见 危重 症 。 根 据 美国 的 资料 ,各 种 
原因 导致 的 呼吸 衰竭 每 年 约 有 360 000 例 , 其 中 36% 的 患 
者 死 于 住院 期 间 。 并 发 症 和 合并 症 随 年 龄 增长 而 增加 。 我 
国 尚 缺乏 全 面 的 统计 资料 。 中 国 估计 仅 急性 肺 损伤 和 呼吸 
容 迫 综合 征 的 患者 每 年 近 70 万 例 , 慢 阻 肺 年 死亡 128 万 ， 
后 者 全 部 与 呼吸 衰竭 有 直接 或 者 间接 关系 。 

















【病因 了 

1. 神经 中 枢 及 传导 系统 和 呼吸 肌 疾 上 患 ,呼吸 道 病 变 和 
胸廓 胸膜 及 甩 肌 疾患 ,引起 呼吸 动力 损害 、 气 道 阻力 增加 
利 限制 肺 扩张 所 致 的 通气 不 足 和 通气 与 血 流 比例 失调 ,发 
生 缺 氧 华商 碳酸 血 症 。 

2. 肺炎 、 肺 不 张 ,急性 肺 损伤 及 肺 血 管 疾患 , 心 或 肾 功 
能 不 全 所 致 的 肺 水 种 和 肺 广泛 纤维 化 ,引起 通气 与 血 流 比 
例 失 调 , 肺 内 静脉 血 分 流 和 弥散 功能 损害 等 换 气 功能 障 但 . 
发 牛 缺 气 和 PaCO; 降 低 , 严 重 者 因 呼 吸 肌 疲 劳 伴 高 碳酸 
而 症 

3, 循环 系统 如 心 衰 时 出 现 血 压 下 降 , 或 休克 时 组 织 右 
不 是. 或 暴 些 理化 因素 影响 所 的 指 带 如 CO 中 毒 等 。 























人 


1 550) 


上 述 这 些 因 素 主要 导致 组 织 缺 氧 。 
4. 吸入 气 氧 分 压低 或 氧 浓 度 低 ,包括 到 达 高 原 或 高 海 
拔 地 区 ,人 为 接 和 人 低 浓度 氧气 ( 麻 醇 、 机 械 通气 ) 等 。 


【分 类 】 

呼吸 衰竭 可 按 病 理 生理 .动脉 血气 及 发 病 急 缓 分 类 ,而 
综合 这 些 依据 并 结合 肺 部 病变 分 类 更 具 临 床 价值 (图 17- 
18-1)。 


急性 呼 衰 : 突 发 因素 导致 的 呼吸 功能 衰 竟 。 
呼 衰 分 类 | 慢性 呼 豪 :慢性 肺 部 疾病 合并 的 呼吸 究竟 。 


慢性 呼 豪 急性 加 重 :慢性 呼 误 患 者 出 现 闫 重 
缺 气 和 二 氧化 碳 小 留 。 


] 型 呼 豪 :Pa0<60mmHg。 

卫 型 呼 衰 :PaC0,>50mmHg。 

于 型 呼 豪 :Pa0,<60mmHg,PaC02>50mmHg。 

让 型 呼 塞 :Pa0,、PaC0; 在 正常 范 肝 ,细胞 缺 气 。 


沙 汪 兴业 池 洪 轴 


呼 衰 分 型 


图 17-18-1 呼吸 豪 竟 的 综合 分 类 
【病理 生理 】 
a 主要 变化 是 缺 氧 ,二 氢化 碳 注 留 。 发 生机 制 包 括 吸 入 
氧 浓度 降低 , 脐 泡 通气 不 趾 ,通气 与 血 流 比 例 失调 , 静 - 动 及 
分 流 ,弥散 障 但 ,以 及 患者 氧 村 增加 。 

(一 ) 吸入 气 氧 浓度 /分 压 降低 ”常见 于 高 原 病 和 高 原 
和 肺 水 肿 患 者 。 平 均 海 拔 每 升 高 1000m, 氧 分 压 下 降 大 约 
1l2mmHg. 握 含量 下 降 大 约 1.6%。 少 见 的 有 麻醉 或 机 械 
通气 时 意外 发 生 吸 入 气 氧 分 不 过 低 。 











(二 ) 肺泡 通气 不 足 (alveolar hypoventilation) ”根据 
肺泡 通气 量 与 肺泡 氧 分 压 和 肺泡 二 氧化 碳 分 压 关系 曲线 
(图 17-18-2) , 若 患者 发 生 通气 不 足 (<4L/min) ,引起 P\O。 
下 降 和 PACO: 升 高 , 尤 在 低 肺 泡 通 气量 时 ,更 为 突出 , 呈 陡 
直线 性 关系 。 缺 氧 和 高 碳酸 血 症 的 程度 是 相对 应 的 。 符 合 
肺泡 气 方程 式 (参见 本 篇 第 二 章 ) , 称 为 [型 RF。 和 需要 注意 
的 是 在 严重 通气 功能 受 损 的 患者 , 轻 度 的 肺泡 通气 量 的 变 
化 可 导致 P\CO: 的 明显 升 高 或 降低 ,这 在 机 械 通气 初期 参 
数 设置 时 需要 考虑 的 。 临 床上 常见 的 肺泡 通气 不 足 包括 有 
效 肺泡 通气 量 不 足 ( 呼 吸 驱 动 下 降 , 生 理 死 腔 增 加 ) 和 肺泡 
通气 县 不 能 满足 CO, 产 生 量 。 注 意 此 情况 下 Psa-, 0: 正常 
范围 。 临 床上 常见 慢 阻 肺 合并 呼 衰 ,哮喘 危重 状态 ,呼吸 肌 
麻痹 等 神经 病变 等 。 


















































20 3 了 PAO> 
全 15 T+------ No ee 
-< 
出 : 

仿 10 | 

外 : 

> | 
= | 

及 ! 

喇 | PCO; 

0 T ne = 人 ee 

0 2 4 6 8 10 


肺泡 通气 量 (Lmin ) 
图 17-18-2 ”肺泡 通气 量 对 肺泡 O 和 CO 分 压 的 影响 


(三 ) 换 气 功能 障碍 

1. 通气 与 血 流 比例 失调 (ventilation/ perfusion mismatch， 
VY Qs) 肺泡 通气 与 其 周围 灌注 的 毛细 血管 血 流 比例 协 
调 ,才能 保证 有 效 的 气体 交换 。 正 常 肺 上 中 下 三 部 分 通气 / 
IL 流 比 例 不 完全 一 致 ,上 部 比值 大 于 0. 8, 中 部 等 于 0.8, 下 
部 小 于 0.8。 但 由 于 胸腔 内 的 低压 环境 , 肺 血 流 受 重 力 影 
向 比较 小 ,总 体 通 气 / 血 流 比 值 趋 向 0.8。 因 此 正常 每 分 钟 
市 泡 通气 量 CV A)4L, 肺 毛细 血管 血 流明 (Qa)5L, 两 者 之 
比 为 0.8。 在 病理 情况 下 ,由 于 肺 血管 病变 ,肺泡 通气 基 在 
比率 上 大 于 血 流 量 ( 六 0.8), 则 生理 死 腔 增加 , 即 无 效 腔 效 
应 ;或 肺泡 实 变 , 肺 微血管 受 重力 影响 ,肺泡 通气 重 在 比率 
上 小 于 血 流量 (<<0. 8) ,使 肺动脉 的 混合 静脉 血 未 经 充分 氧 
合 进入 肺静脉 , 则 形成 肺 内 静脉 血 分 流 。 通 气 / 血 流 比例 失 
调 ,产生 缺 氧 ,而 无 高 碳酸 血 症 ,属于 了 型 RE。 这 类 缺 氧 在 
增加 吸 氧 浓度 后 会 使 血液 中 物理 溶解 的 氧 明显 增加 ,组 织 
缺 氢 可 得 到 一 定 程度 的 改善 。 在 慢 阻 肺 中 除 Va/ Qa 和 
DIeo 降 低 所 致 低 氧 血 症 外 ,还 常常 合并 通气 不 足 ( 高 碳酸 
血 症 ) ,此 即 混合 型 (看 型 JRF。 

2. 右 到 左 的 肺 内 分 流 (right to left interpulmonary 
shunt) ”由 于 肺 部 病变 如 肺炎 实 变 、 肺 水 肿 、 肺 不 张 和 肺 泡 


i 
有 
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菱 陷 等 因 肺泡 无 通气 所 致 肺 毛细 血管 混合 静脉 血 未 经 气体 
交换 , 流 人 肺静脉 引起 右 至 左 的 分 流 增加 ,引起 严重 低 氧 血 
症 。 氧 疗 不 能 提高 分 流 的 更 脉 血 的 氧 分 压 。 对 这 类 患者 需 
要 进行 原 发 基础 肺 部 疾病 的 积极 治疗 ,包括 必要 的 机 械 通 
气 来 增高 氧 分 压 。 3 

3. 弥散 功能 障碍 ” 当 呼 吸 面积 减少 , 弥散 距离 增加 ， 晓 
如 肺 间 质 纤维 化 , 肺 气 肿 导致 的 肺泡 破坏 , 均 可 影响 弥散 功 
能 。 因 氧 的 弥散 能 力 仅 为 二 氧化 碳 的 1/20, 故 弥散 功能 障 
碍 只 产生 单纯 缺 氧 。 吸 氧 可 使 PAO; 升 高 ,提高 肺泡 膜 两 
侧 的 氧 分 压 差 , 弥 散 量 随 之 增加 ,从 而 改善 低 氧 血 症 。 

(四 ) 氧 耗 量 增 加 ”和 氧 耗 量 增加 是 加 重 缺 氧 的 原因 之 
一 ,发热 寒战 ,呼吸 困难 和 抽 搞 ,以 及 机 械 通 气 过 程 中 的 人 
机 对 抗 均 将 增加 氧 耗 量 。 寒 战 耗 氧 量 可 达 500ml/min, 健 
康 者 氧 耗 量 为 250ml/min。 严 重 哮 喘 , 随 着 呼吸 功 增加 , 氧 
耗 量 增 加 数 倍 。 针 对 这 类 患者 的 缺 氧 ,应 及 时 纠正 造成 缺 
氧 的 基础 病因 ,提高 吸 氧 浓度 和 肺泡 氧 分 压 。 

(五 ) CO 中 毒 和 和 氰 化 物 中 毒 ” 前 者 主要 是 CO 与 血红 
蛋白 高 亲和力 ,占据 了 和 氧 与 血红 蛋白 结合 的 位 点 ,影响 了 和 氧 
的 携带 。 后 者 则 是 直接 影响 到 了 细胞 线粒体 的 内 呼吸 功 
能 ,造成 组 织 细胞 不 能 利用 氧 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 呼吸 困难 ”患者 呼吸 时 感 空气 不 足 ,呼吸 费力 ， 
随 着 RF 的 加 重 变 得 更 加 明显 ,表现 在 呼吸 频率 、 节 律 和 幅 
度 的 改变 , 且 与 原 发 病 有 关 。 如 急性 肺 损伤 患者 的 呼吸 频 
率 快 (30 一 40 次 /分 ), 深 大 呼吸 (VT>700ml) , 伴 鼻翼 扇 
动 。 慢 阻 肺 则 由 慢 而 较 深 的 呼吸 转 为 浅 快 呼吸 ,辅助 呼吸 
肌 参 与 ,表现 为 点 头 或 提 肩 呼吸 ,发 生 二 氧化 碳 麻 醉 时 ,出 
现 浅 慢 呼吸 。 中 枢 性 RF 呈 潮 式 (Cheyne-Stokes breathing 
syndrome,CSBS) ,叹气 样 、 间 院 或 抽泣 样 呼吸 。 喉 部 或 气 
道 病变 所 致 的 吸 气 性 呼吸 困难 ,出 现 三 凹 征 (three depres- 
sion), 常 合并 吸 气 喘 鸣 。 当 伴 有 呼吸 肌 疲 劳 时 ,可 表现 胸 
腹部 矛盾 呼吸 。 

(二 ) 发 绀 ” 缺 氧 的 典型 体征 。 当 动脉 血 还 诛 血 红 蛋 
白 为 1. 5g/dl, 血 氧 饱和 度 低 于 85% 时 ,可 在 血 流量 较 大 的 
口唇, 指甲 ( 幅 甲 ) 出 现 发 绀 ; 另 应 注意 红细胞 增多 者 发 绀 更 
明显 ,而 贫血 者 则 发 绀 不 明显 或 不 出 现 。 严 重 休克 未 梢 循 
环 差 的 患者 ,即使 PaO* 正常 ,也 可 出 现 发 绀 。 发 绀 还 受 皮 
肤色 素 及 心 功能 的 影响 。 所 以 要 综合 判断 患者 缺 气 和 组 织 
灌流 是 否 充分 。 

(三 ) 精神 神经 症状 ”急性 RF 的 精神 症状 较 慢 性 为 
明显 ,急性 缺 氧 可 出 现 精神 错乱 、 躁 狂 、 盘 迷 , 抽 搞 等 症状 。 
慢性 缺 气 多 有 智力 或 定向 功能 障碍 。 
高 碳酸 血 症 出 现 中 枢 抽 制 之 前 的 兴奋 状态 ,如 失眠 、 烦 
躁 、 躁 动 ,但 此 时 切 妨 用 镇 殉 或 安眠 药 , 以 免 加 重病 情 , 发 生 
“ 肺 性 脑病 ”, 表 现 为 神志 淡漠 ,肌肉 司 际 抽 搞 、 展 上 胜 ， 
甚至 昏迷 等 。pH 对 精神 症状 有 重要 影响 . 若 患 者 吸 氧 时 ， 
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其 PaCO; 为 100mmHg,pH 代 偿 , 尚 能 进行 日 常 个 人 生活 ; 
急性 高 碳酸 血 症 ,pH<7.3 时 ,会 出 现 精神 症状 。 严 重 者 
可 出 现 用 反射 减弱 或 消失 , 锥 体 束 征 阳 性 等 。 但 严重 肺泡 

| 通气 不 足 的 患者 在 短期 经 过 机 械 通气 后 原先 低 pH 可 能 出 

现 迅 速 逆转 ,大 于 7. 5 甚至 更 高 ,也 会 诱发 惊 原 。 在 治疗 急 

性 肺 损伤 中 提 到 的 容许 性 高 碳酸 血 症 则 是 为 了 减轻 肺 损伤 

而 选用 较 小 的 潮气 量 进行 机 械 通气 ,维持 pH 处 于 较 低 的 

水 平 ,但 不 一 定 需 要 维持 酸 血 症 。 

四 ) 血液 循环 系统 症状 ”严重 缺 氧 和 高 碳酸 血 症 可 

加 快 心率 ,增加 心 排 血 量 , 升 高 血压 。 肺 循环 血管 收缩 引起 

肺动脉 高 压 ,可 因 右 心 衰竭 伴 有 体循环 淤血 体征 。 问 

血 症 使 外 周 体 表 静脉 充 盘 ,皮肤 红润 .温暖 多 汗 、 血 氧 

心 搏 量 增 多 而 致 脉搏 洪 大 ; 脑 血 管 扩 张 ,产生 搏动 性 头痛 。 

由 于 严重 缺 氧 、 酸 中 毒 引起 心肌 损伤 ,出 现 周围 循环 衰竭 、 

血压 下 降 、 心 律 失常 .心脏 停 搏 。 

(五 ) 消化 和 泌尿 系统 症状 ”严重 RF 可 明显 影响 肝 

虹 功 能。 重度 缺 氧 和 高 碳酸 血 症 常 发 生 骨 肠 道 条 膜 充血 ， 

水 肿 ,糜烂 渗 血 ,或 应 激 性 溃疡 ,上 消化 道 出 血 。 以 上 这 些 

症状 均 可 随 缺 氧 和 高 碳酸 血 症 的 纠正 而 消失 。 临 床上 常 预 

防 性 使 用 骨 肠 制 酸 剂 和 骨 黏 膜 保护 剂 减少 消化 系统 并 发 症 

的 发 生 。 
















































































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 ”根据 病史 , 缺 氧 或 伴 有 高 供 酸 血 症 的 上 述 
临床 表现 ,结合 有 关 体 征 , 诊 断 并 不 难 。 动 脉 血气 分 析 能 客 
观 反映 RF 的 性 质 及 其 程度 ,并 在 指导 氧 疗 .呼吸 兴奋 剂 应 
用 和 机 械 通气 各 种 参数 的 调节 ,以 及 纠正 酸 碱 失衡 和 电解 
质 北 乱 等 方面 均 有 重要 价值 ,动脉 血气 分 析 为 必 备 检测 
项 目 。 

急性 RF 患者 ,只 要 动脉 血气 分 析 证 实 PaO; 二 
60mmHg, 伴 PaCO: 正常 或 偏 低 ( 二 35mmHg) , 则 诊断 为 

[型 呼吸 衰竭 ,车 伴 PaCO; 二 
RF。 若 缺 氧 程度 超过 肺泡 通气 不 足 所 预期 的 高 左 琶 血 症 
( 按 肺 泡 气 方程 式 计 算 ), 则 为 混合 型 或 阵型 ( 工 型 + 开 型 ) 
REF, 但 需 排 除 解 前 性 右 至 左 的 静脉 血性 缺 仿 和 因 代 谢 性 碱 
中 毒 致 低 通气 引起 的 高 碳酸 血 症 ， 若 氢 分 床 和 二 氧化 代 分 
压 正 常 ,而 患者 出 现 休克 ,组 织 出 现 缺 气 ,可 诊断 下 型 RF。 

慢性 RF 患者 由 于 机 体 的 多 种 代 偿 和 适应 ,组 织 无 明 
寺 . 仍 能 从 事 日 常生 活 , 市 不 出 现 酸 血 
和 :慢性 REF。 如 一 旦 发 生 呼 吸 道 感染 或 气胸 等 
原因 ,出现 严 重 缺 气 和 高 碳酸 血 症 , 则 称 为 失 代 偿 性 慢性 
RF, 其 诊断 的 指标 稍 放宽 些 , 可 以 Pa() 一 55mmHg， 
PaCOs 一 55mmHg 为 诊断 界定 。 

(二 ) 鉴别 诊断 ”RF 的 鉴别 诊断 ,主要 是 对 产生 缺 氧 
和 和 高 侯 股 血 症 病 理 生理 机 制 及 病因 的 鉴别 。 应 根据 基 健 疾 
病 , 临 床 表现 ,体征 , 尺 线 胸 片 ( 平 片 加 CT). 以 及 呼吸 功能 
监测 和 疗效 ,进行 综合 的 评价 和 判断 





50mmHg 印 可 诊 




























1852 


治疗 原则 】 

RF 的 处 理 原则 与 重症 急救 原则 类 似 , 即 ABC 方案 , 包 
括 保持 呼吸 道 通畅 ,纠正 缺 氧 和 (或 ) 高 碳酸 血 症 所 致 酸 碱 
失衡 和 代谢 功能 北 乱 ,维持 循环 功能 稳定 ,从 而 为 急 慢性 
RF 的 基础 疾病 和 诱发 因素 的 治疗 争取 时 间 和 创造 条 件 ， 
但 具体 措施 应 结合 患者 RF 病理 生理 的 特点 而 定 。 

(一 ) 建立 通畅 气 道 ”必须 采取 多 种 措施 使 呼吸 道 保 
持 通畅 。 如 用 多 孔 导 管 吸出 口腔 、 咽 喉 部 分 记 物 或 胃 内 反 
流 物 , 必 要 时 插 胃 管 做 胃 肠 减 避免 呕吐 物 误 吸 ,或 
典 饲 营养 。 应 用 化 疾 药 物 和 支 气 扩张 药 , 还 可 用 纤维 支 
气管 镜 吸 出 分 泌 物 。 车 疗效 差 , 必 要 时 做 (经 口供) 气管 插 
管 或 气管 切 开 , 建 立 人 工 气 道 。 

(二 ) 氧 疗 不 管 是 何 种 方式 的 氧 疗 , 目 的 是 纠正 组 织 
缺 氧 状态 ,而 临床 上 最 低 目 标 是 氧 分 压 大 于 60mmHg， 或 
氧 人 和 度 大 于 90%。 过 高 的 氧 分 压 时 间 长 了 会 有 不 良 反 
应 ,包括 氧 中 毒 等。 

通过 鼻 导 管 或 面 日 吸 氧 . 吸 入 氧 浓度 以 动脉 血气 也 和 
度 > 90 色 为 标准 。 各 导管 或 汰 塞 ( 闭 路 ) 的 吸 氧 浓度 
(FiO2)%=[21% 十 (VO; XTi/TtotX79%)/MV]。 而 党 
用 公式 [F:O;(%) 二 21% 十 4%X 吸 氧 流量 (14/min)] 未 考 
卡 吸 气 与 呼吸 气 时 间 比 和 每 分 钟 通气 重 的 因素 , 故 在 长 Ti 
和 低 MV 时 ,其 实际 FE O: 比 公式 计算 值 要 高 :反之 ,实际 





















Fi0: 低 于 计算 值 。 
通气 与 血 流 比例 失调 的 患者 吸 低 浓度 氧 能 纠正 缺 氧 


(图 17-18-3) 。 
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图 17-18-3 吸入 不 同 氧 浓度 时 ,肺泡 通气 量 与 肺 


泡 氧 分 压 的 关系 ( 氧 耗 量 225my min) 


弥散 功能 障 但 的 患者 ,如 肺 问 质 纤维 化 因 氧 的 弥散 能 
力 比 二 氧化 碳 差 20 多 伴 , 故 应 豚 入 较 高 氧 浓 庆 (>>35 中 一 
伍 %) 才 能 加 大 肺泡 膜 两 侧 氧 分 让 差 , 进 而 增强 氢 的 弥散 能 
力 ,改善 缺 气 。 

由 于 肺炎 实 变 、 肺 水 肿 和 肺 不 张 所 致 的 肺 内 静脉 血 分 
流明 二 30% 以 上 , 吸 纯 气 亦 难 以 纠 让 缺 氧 , 故 需 增加 外 源 性 








呼 气 末 正 压 (PEEP) ,使 肺泡 扩张 。 慢 性 呼 误 患 者 长 期 家 庭 
氧 疗 可 以 明显 改善 患者 的 生活 质量 和 延长 寿命 。 

(三 】 增 加 有 效 肺泡 通气 量 ,改善 高 碳酸 血 症 ” 高 碳酸 
备 症 是 由 于 肺泡 通气 不 足 引起 ,只 有 增加 通气 基 , 才 能 有 效 
排出 二 氧化 碳 。 现 常 采用 呼吸 兴奋 剂 和 机 械 通气 ,以 改善 
通气 功能 。 

1 呼吸 兴奋 剂 的 合理 应 用 ”呼吸 兴奋 剂 包括 尼 可 刹 米 
(可 拉 明 ) , 洛 贝 本 等 ,可 刺激 呼吸 中 枢 或 周围 化 学 感受 器 , 增 
加 呼吸 频率 和 潮气 量 , 改 善 通气 。 与 此 同时 , 目 者 氧 消耗 量 
和 二 氧化 碳 产生 量 亦 相应 增加 , 故 在 临床 使 用 呼吸 兴奋 剂 
时 ,应 擎 握 其 适应 证 。 如 服用 安眠 药 等 导致 呼吸 抑制 睡 虐 
nh 
扣 


























J 吸 暂 停 综合 征 , 特 发 性 肺泡 低 通 气 综合 征 等 , 系 中 枢 呼 吸 
) 制 为 主 ,呼吸 兴奋 剂 疗效 较 好 。 但 慢 阻 肺 RF 时 , 因 支 气 
管 肺病 变 ,中 枢 反 应 性 低下 或 呼吸 肌 疲 劳 致 低 通 气 ,应 用 呼 
吸 兴 奋 剂 的 利弊 取决 于 其 病理 生理 基础 。 而 神经 传导 系统 
和 呼吸 肌 病变 ,以 及 肺炎 、 肺 水 肿 .ARDS 和 肺 广泛 间 质 纤维 
化 等 以 换 气 障碍 为 特点 的 RF, 呼 吸 兴奋 剂 有 上 删 无 益 , 应 列 为 
禁忌。 在 使 用 呼吸 兴奋 剂 的 同时 ,应 重视 减轻 胸 肺 和 气 道 的 
机 械 负荷 ,同时 增加 吸 氧 浓度 。 另外 ,呼吸 兴奋 剂 的 使 用 剂 
量 接近 引起 惊 克 的 剂量 , 故 需 5 + 切 注意 患者 神智 和 精神 变 
化 。 氧 分 压低 不 是 呼吸 兴奋 剂 使 用 的 指 征 。 

2. 机 械 通气 “应 根据 各 种 疾病 RF 患者 的 病理 ,病理 
生理 和 各 种 通气 方式 的 不 同 生理 效应 ,合理 地 调节 机 械 通 
气 各 种 参数 和 吸 和 人 氧 浓度 ,以 达到 既 能 改善 通气 和 换 气 功 
能 ,又 能 减少 或 避免 机 械 通气 的 不 良 反应 (呼吸 机 相关 肺 损 
伤 ,对 血 流动 力学 的 影响 和 氧 中 毒 等 ) 。 

机 械 通 气 改善 通气 功能 的 调节 必须 遵循 患者 的 PV 
曲线 (本 篇 第 二 章 的 图 17-2-5)、 肺 泡 通气 量 (Vs) 与 肺泡 
So 分 压 (PACO;s PacO, ) 关系 曲线 ( 见 图 17-18-2) 以 及 
肥 映 气 道 阻力 大 小 的 峰 压 与 平坦 压 之 差 值 。 从 肺 的 顺应 性 
而 言 , 慢 阻 肺 肺 气 肿 最 大 , 唑 噶 与 健康 者 接近 ,而 肺 水 种、 肺 
纤维 化 和 ARDS 的 顺应 性 随 着 病情 进展 越 来 越 差 。 仙 械 
通气 时 ,要 从 它们 的 P-V 出 线 所 处 的 位 置 来 选择 适宜 的 潮 
气量 CVTJ。 

慢 阻 师 和 危重 哮喘 RF 患者 , 主要 为 气 道 病 变 和 支 气 
管 痉挛 引起 阻塞 性 目 气 肿 和 严重 肺 过 度 充 气 , 使 P-V 曲线 
趋向 平坦 段 ,上 且 吸 气 峰 FE 大 ,此 时 ,只 能 采用 
简易 呼吸 器 或 呼吸 机 随 患 省 浅 快 呼吸 分 别 进行 小 VT 人 工 
或 机 械 i 了 。 严 重 酸 中 毒 者 , 补 适量 碳酸 氢 盐 。 待 支 
气管 舒张 , 气 道 阻力 降低 , 肺 过 度 充气 改善 后 ,PV 曲线 移 
向 陡 直 段 , 慢 阻 目 考 更 为 明显 ,允许 较 大 VT, 支持 压力 逐 
增加 , 低 吸 气流 量 ( 有 利 气 体 分 布 ), 延 长 呼 气 时 间 , 避 免 肺 
过 度 充 气 。 这 样 有 利 降低 V/VT 比值 ,增加 肺泡 通气 直 
(V0), 尤 在 PaC0, ~ 80mmHg 时 , 与 Va 处 于 反 抛物 线 陡 
让 段 , 当 YA 轻微 增加 . 即 可 致 PaCOs 明显 下 降 ,pH 上 升 。 
涯 要 】 生 RF 感 省 发 生 高 磋 酸 血 症 时 .PaCO。 
不 要 短 时 间 内 下 降 过 多 ,以 免 导致 磊 由 诲 。 















































第 十 八 章 呼吸 衰竭 


肛 阻 肺 和 危重 哮喘 RF 缺 氧 主要 与 通气 血 流 比 例 失调 
和 通气 不 足 有 关 。 通 过 机 械 通 气 增 加 VV 后, P、O; 明 显 上 
升 ;PEEP 3 一 5cemH: O 能 扩张 陷 闭 气 道 ,改善 气体 分 布 和 
通气 血 流 比例 ,减少 肺 内 分 流 , 提 高 PaO; , 另 PEEP 可 降低 时 
内 源 性 呼 气 末 正 压 (PEEP) ,减少 吸 气 肌 做 功 。 一 般 只 需 I 
吸 低 浓 度 0; 可 纠正 缺 氧 , 除 伴 广泛 肺炎 水肿、 不 张 所 致 的 : 
肺 内 分 流 增加 , 才 需 吸 较 高 氧 浓度 。 

心 源 性 肺 水 肿 、 肺 栓塞 急性 RF, 以往 列 为 机 械 通气 禁 
尽 证 , 现 为 良好 的 适应 证 。 合理 正 压 机 械 通 气 能 改善 肺 水 
肿 和 换 气 功能 ,降低 心脏 前 后 负荷 ,增加 心 排 血 量 ,舒张 其 
心室 充盈 量 下 降 , 改 善 冠状 动脉 血 供 。 一 般 患 者 神智 清 . 尚 
能 较 好 配合 面 单 机 械 通气 氧 疗 (PSV 15~20cmH; O、PEEP 
5 一 10cmHsO、F;O。50%) ,并 在 强 心 利尿 配合 下 , 数 小 时 
后 可 取得 较 好 疗效 。 高 原 性 肺 水 肿 机 械 通气 氧 疗 ,尤为 快 
速 有 效 。 

肺 问 质 纤 维 化 发 生 的 急性 RF 是 低 顺应 性 和 弥散 所 致 
的 缺 氧 ,并 发 肺 部 感染 时 加 重 。 给 予 低 VT.\ 较 快 呼吸 频 
率 \ 高 氧 浓度 的 机 械 通 气 , 可 改善 症状 ,延长 生命 ,但 因原 发 
,预后 不 良 。 
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近年 来 由 于 呼吸 机 通气 模式 .同步 和 漏 气 补偿 ,以 及 口 
鼻 面 蛙 密 闭 性 能 等 不 断 完 善 ,无 创 机 械 通气 (NIPPV) 治 疗 
轻 中 度 和 一 些 重度 急性 RF 取得 肯定 疗效 ,并 为 重度 患者 
人 工 气 道 机 械 通气 的 序 贯 治疗 创造 条 件 。 新 型 通气 模式 如 
压力 支持 通气 (PSV)、 压 力 辅助 通气 (PAV) .神经 调节 辅助 


适 性 等 方面 均 较 普通 压力 和 容量 控制 通气 有 明显 改善 ， 
常用 于 撤 机 过 程 。 













大 多 数 RF 患者 可 取得 一 定 疗 
效 。 无 创 机 械 通气 禁忌 者 需 及 时 改 为 气管 插 管 或 切 开 , 进 
行 有 他 通气。 病情 危重 ,常规 机 械 通 气 治疗 无 效 的 忠 者 .可 
以 考虑 使 用 体外 膜 师 (ECMO)7 和 (或 ) 血 液 透析 治疗 。 近 年 
米 ECMO 治疗 急性 RF 有 提前 的 趋势 ,而 不 是 等 到 患者 病 
情 极 其 危重 的 时 候 。 

(四 ) 纠正 酸 碱 平衡 失调 和 电解 质 紊 乱 “参阅 第 十 四 
篇 代谢 性 疾病 相关 内 容 。 

(五 ) 抗 感染 治疗 
诱因 ,建立 人 工 





呼吸 道 感染 是 呼吸 衰 岂 最 常见 的 
气 道 机 械 通 气 和 免疫 功能 低下 的 患者 易 反 
不 易 。 应 在 呼吸 道 分 泌 物 引流 通畅 的 
天 细菌 培养 和 药物 敏感 试验 结果 . 选 提 s 
本 篇 第 七 节 医 院 获 得 性 肺炎 )。 契 
无 创 机 械 通 气 的 序 贰 治疗 方法 在 允许 拔 答 的 前 提 下 .缩短 
了 有 创 机 械 通 气 的 时 间 . 可 减少 院内 感染 的 发 生 。 

(六 ) 合并 症 的 防治 ”RF 可 合并 消化 道 出 血 、 心 功能 
不 全 ,休克 、 肝 性 功能 障 但 ,应 积极 防治 。 上 基体 治疗 可 参阅 
相应 章节 。 

(七 ) 休克 “引起 休克 的 原因 很 多 .如 酸 磊 平 衔 失调 和 
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电解 质 紊乱 、 血 容量 不 足 、 严 重 感染 、 消 化 道 出 血 、 循 环 衰竭 
以 及 机 械 通 气 使 用 压力 过 高 等 ,应 针对 病因 采取 相应 措施 
和 合理 应 用 血管 活性 药物 。 正 压 机 械 通 气 本 身 对 静脉 回流 

有 抑制 作用 ,对 左 心 误导 致 的 缺 氧 可 以 通过 降低 前 负荷 改 
善心 功能 ,但 在 容量 不 足 的 情况 下 , 正 压 通 气 可 诱发 低 血 





























< 压 , 加 重 休克 ,减少 心 排 血 量 , 影 响 外 周 组 织 器 官 的 血 供 , 故 


( 八 ) 营养 支持 ”RF 患者 因 摄 入 热量 不 足 、 呼 吸 功 增 
加 、 发 热 等 因素 ,机 体 处 于 负 代谢 ,出 现 低 蛋白 血 症 ,降低 机 
体 免疫 功能 , 并 使 呼吸 肌 疲 劳 ,以 致 抢救 病程 延长 。 抢 救 
时 ,应 常规 予 患 者 熏 饲 高 蛋白 .高 脂肪 、 低 碳水 化 合 物 、. 富 含 
人 
治疗 。 
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吸 杂志 ,2007,30(10):746-750. 


第 十 九 章 


急性 肺 损伤 (acute lung injury, ALD 和 急性 呼吸 窘迫 综 
合 征 (acute respiratory distress syndrome, ARDS) 是 指 心 源 性 
以 外 的 各 种 肺 内 ,外 致 病因 素 导 致 的 急性 、 进 行 性 、 缺 氧 性 急 
性 呼吸 衰竭 。 该 综合 征 最 早 在 1967 年 由 Ashbaugh 等 报道 ， 
1994 年 欧 1 定义 ALI 和 ARDS， 人 究 起 了 重 
要 的 推动 作用 。2011 年 欧洲 急 
组 制定 了 新 版 定义 一 -机 种 丰 和 重点 关注 其 可 行 性 、 可 靠 
性 及 有 效 性 ,并 对 其 实用 性 进行 了 客观 评价 ,同时 纳入 了 呼 
气 末 正 压 这 一 评价 参数 ,将 ALI 作 为 ARDS 的 较 轻 形式 。 
2005 年 的 研究 显示 , ALI/ARDS 发 病 率 分 别 为 每 年 
79710 万 和 59710 万 。 近 年 来 洪 发 的 甲 型 流感 (HIN]1 和 
H5ND) ,严重 急性 呼吸 综合 征 (SARS) 等 疾病 均 可 引起 
ALL ARDS。 

























〖 病 因 】 
临床 上 可 将 ALL'ARDS 相关 危险 因素 分 为 9 类 ( 表 


18514 


2. 朱 荤 , 钮 善 福 . 机 械 通 气 . 上 海 : 上 海 科学 技术 出 版 社 ,2007: 
51-59,324-369. 

3. 宋 元 林 , 白 春 学 . 急性 肺 损 伤 和 急性 呼吸 窘迫 
急诊 医学 ,2012,21(3) :229-234. 


4. Nava S, Hill N. Non-invasive ventilation in acute respiratory 


合 征 . 中 华 


failure. Lancet,2009,374(9685) :250-259. 

5. Ranieri VM,Rubenfeld GD,Thompson BT'et al. Acute Re- 
spiratory Distress Syndrome _The Berlin Definition. JAMA, 2012， 
307 (23) :2526-2533. 

6. Phua J, Badia JR, Adhikari NK, et al. Has mortality from 
Acute Respiratory Distress Syndrome decrcased over time? Am J 
Respir Crit Care Med,2009,179: 220-227. 

7. Boldrini R,Fasano 1., Nava S. Noninvasive mechanical ven- 
tilation. Curr Opin Crit Carc,2011 ,38(2):440-449. 

8. Bastin AJ,Firmin R. Extracorporeal membrane oxygenation 
for severe acute respiratory failure in adults: NICE guidance. 
Heart,2011,97(20) ;1701-1703. 

9. Goldman L., Schafer AL Goldman’s cecil medicine, 24th ed. 
Philadelphia: Saunders,2011:582-586. 


急性 呼吸 窘迫 综合 征 


白 春 学 


17-19-1) ,部 分 诱因 易 持 续 存在 或 很 难 控制 ,是 引起 治疗 效 
果 差 ,甚至 患者 死亡 的 重要 原 内 。 其 中 ,严重 感染 `DIC\ 哑 
腺 炎 等 是 难 治 性 ARDS 的 常见 原因 。 

中 国 的 两 个 回顾 性 调查 表明 ， : ARDS 县 常见 的 
原因 。 单 纯 菌 血 症 引起 ARDS 的 发 病 高，, 仅 为 4% 
左右 ,但 严重 脓 毒 血 症 合并 ARDS 者 可 高 达 35% 一 45%。 
上 海 ARDS 协作 组 的 研究 表明 ,最 常见 的 ALIARDS 病因 
为 肺炎 (34. 3%%) 利 胺 毒 血 症 (30. 6 外 ) 。 多 脏 器 功能 不 全 占 
死因 的 59. 5%。 






【病理 】 

从 病理 形态 学 角度 ,可 以 将 ALI/ARDS 分 为 三 个 连续 

而 又 重 芝 的 时 期 :水 肿 出 血 期 .机 化 修复 期 以 及 纤维 化 期 、 

第 一 期 又 称 为 渗 出 期 ,后 两 期 可 合 称 为 纤维 增 4 
水 肿 出 血 期 :病程 的 1 一 7 天 ;两 肺 体积 增 大 

加 .胸膜 面 瞳 红色 伴 有 灶 性 出 血 。 由 于 肺泡 上 皮 渡 启 的 











表 17-19-1 ALVARDS 相关 危险 因素 
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细菌 (多 为 革 兰 阴性 需 氧 杆菌 和 金黄 色 葡萄 球菌 ) 
真菌 和 肺 抱 子 菌 

病毒 

分 枝 杆菌 

立 克 次 体 


. 吸入 


胃酸 
溺水 
碳 氧化 合 物 和 腐蚀 性 液体 


- 创伤 (通常 伴 有 休克 或 多 次 输血 ) 


软组织 据 裂 
烧伤 
头 部 创伤 
肺 挫伤 

此 肪 栓塞 


. 药物 和 化 学 品 


阿片 制剂 

水 杨 酸 盐 
百草 枯 ( 除 草 剂 ) 

三 聚 乙 醛 ( 副 醛 ,催眠 药 ) 
氨 乙 基 戊 炳 烽 醇 (镇 静 药 ) 











秋水 仙 碱 
三 环 类 抗 抑 郁 药 
5. 弥散 性 血管 内 凝血 (DIC) 
血栓 性 Sn 
溶血 性 尿毒 症 综合 征 
其 他 血管 炎 性 综合 征 
热 射 病 
6. 胰腺 炎 
7. 吸入 
来 自 易 燃 物 的 烟雾 
气体 (NO ,NH; ,Cb , 锅 , 光 气 , 氧 气 ) 
8. 代谢 性 疾病 
酮 症 酸 中 毒 
尿毒 证 
9. 其 他 
羊水 栓塞 
妊娠 物 滞留 体内 
子 闯 
蛛网 膜 或 鼎 内 出 血 
白细胞 凝集 反应 
反复 输血 
心肺 分 流 





丧失 ,液体 自由 进 上 
出 血 和 透明 膜 ， 肺 渔 壁 毛 细 前 
轻 , 电 镜 下 表现 为 细胞 肿胀 .细胞 间 连 接 增 党. 胞 饮 泡 增多 。 


1 及 泡 间 隐 和 肺泡 腔 .形成 肺 实质 水 肿 、 
内 皮 细 胞 的 损伤 相对 较 





严重 时 亦 可 出 现 内 皮 细 胞 坏死 \ 基 
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洪 裸 名 和 断裂 . 管 腔 内 可 


伴 有 纤维 蛋白 性 微 血 栓 形成 。 肺 透明 膜 形成 是 此 期 最 具 特 


征 性 的 病理 改变 ,存在 于 肺 小 气 
泡 道 最 为 显著 ,在 镜 下 呈 伊 红色 致密 片 状 结构 


道 腔 内 表面 , 尤 以 扩张 的 肺 


机 化 修复 期 :病程 的 3 一 10 天 。 初 为 三 型 上皮 细胞 增 
生 , 增 生 的 上 皮 细 胞 沿 肺泡 间隔 分 布 , 细 胞 核 大 , 呈 空 泡 状 ， 


核 仁 明显 ,电镜 可 见 增生 细胞 胞 质 中 的 板 





层 小 体 和 细胞 表 


面 的 微 绒毛 。 增 生 的 上 皮 细 胞 角 蛋 白 表 达 增 强 而 活性 物质 


表达 下 降 , 胞 质 中 出 现 玻 璃 样 物质 。 


纤维 化 期 :机 化 和 修复 期 肺 内 间 质 成 分 比例 逐渐 增多 。 
发 病 10 天 后 肺泡 内 胶原 纤维 迅速 增加 ,细胞 数量 减少 。 在 
病程 的 第 3 一 4 周 , 由 于 纤维 组 织 的 增生 ,两 肺脏 层 胸膜 呈 
粗 结 节 状 ,切面 肺 实质 呈 弥 漫 性 纤维 化 或 不 规则 瘦 痕 .其 中 








相间 有 1mm 大 小 的 微 事 。 


此 外 ,ARDS 病理 中 还 包括 肺 血管 改建 和 肺动脉 高 压 
形成 。 在 其 早期 即 可 有 肺 血管 收缩 血栓 栓塞 , 间 质 水 肿 也 
可 导致 肺动脉 讨 升 高 。 数 周 后 ,纤维 化 使 微 循环 阻力 进 一 


步 增加 ,动脉 管 臂 肌 层 增 厚 使 肺动脉 压 持续 增高 。 


【发 病 机 制 】 
(一 ) 炎 性 细胞 、 炎 性 介质 及 其 作用 


1. 中 性 粒 细胞 ”中 性 粒 细胞 是 ARDS 发 病 过 程 中 重 


要 的 效应 细胞 ,在 发 病 早 期 即 在 

细胞 可 通过 许多 机 制 介 导 肺 损伤 ,蛋白 酶 / 抗 蛋 

中 性 粒 细胞 诱发 的 蛋白 溶解 性 损伤 中 具有 重要 作用 。 
2. 细胞 因子 ALILARDS 患者 体液 中 有 多 种 细 























市 泡 内 大 量 募集 。 中 性 粒 
酶 平衡 在 


色 因 


子 升 高 ,并 有 研究 发 现 细胞 因子 之 间 的 平衡 是 炎症 反应 程 


度 和 持续 时 间 的 决定 
复杂 ,包括 促 炎 因 子 、 抗 炎 因 子 以 及 内 源 性 促 炎 因 子 抽 入 
等 相互 作用 。 
3. 氧化 抗 氧化 平衡 


ALLIARDS 患者 肺 部 的 所 





因素 。 患 者 体内 的 细胞 因子 反应 相当 
判 剂 


七 和 


抗 氧 化 反应 严重 失衡 。 研 究 发 现 AL1/ARDS 患者 体内 和气 


化 剂 增加 和 抗 氧化 剂 降低 几乎 同时 发 生 。 

4. 凝血 机 制 AI 
血 与 抗 凝 失衡 .最 终 造成 肺泡 内 
ARDS 患者 BAL 中 凝血 活性 增强 , 纤 
溶 酶 原 活 化 物 提 
水 平 下 降 . 而 PAL1 的 上 升 和 APC 的 1 









桶 


关 , 表 现 为 患者 的 死亡 率 升 高 。 凝 血 纤 溶 功能 的 过 
与 肺 损伤 交互 作用 ,也 是 ARDS 后 期 纤维 化 的 重要 


(二 ) 肺泡 毛细 血管 膜 损 害 

1. 肺 毛细 血管 内 皮 细 胞 
是 ALLARDS 发 病 过 程 中 的 一 个 重要 环节 . 计 有 超 
变化 。 早期 患者 中 水 肿 液 血浆 蛋白 上 
力 性 肺 水 肿 患 











过 的 水 肿 液 血浆 蛋白 比 小 于 0. 65。 
2. 肺泡 上 皮 细 胞 ”肺泡 上 上 皮 细 胞 损伤 在 ALL ARDS 








的 形成 过 程 中 发 挥 了 重要 作用 。 


下 第 时 








-1/ARDS 患者 凝血 因子 异常 导致 洲 
蛋白 沉积 。AL 
舌 性 降低 ,包括 纤 
制剂 -1(PAL1) 上 升 , 活 TS 外 CCAPC) 
洗 与 患者 的 也 后 林 





及 毛细 血管 内 皮 细 胞 损伤 
结 爸 
比 大 于 光世, 相 必 。 证 


j 肺泡 于 皮 细胞 是 防 
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止 肺 水 肿 的 屏障 。 肺泡 卫 型 上 皮 细 胞 损伤 造成 表面 活性 物 ”危险 因素 。 尽 管 还 不 能 确定 无 效 通气 的 病因 (毛细 血管 





质 生成 减少 及 细胞 代谢 障碍 ,导致 肺泡 姜 陷 及 低 氧 血 症 。 投 . 毛 纪念 可 池 性 或 非 可 池 性 天) 但 为 毛细 由 损伤 
肺 水 肿 时 肺泡 上 皮 细 胞 有 主动 转运 肺泡 腔 中 水 、 盐 的 ”在 ALI/ARDS 发 病 机 制 及 预后 中 的 重要 


局 作用 。 肺 泡 卫 型 上 皮 细 胞 通过 Nar 的 主动 运输 来 驱动 液 在 ALI/ARDS 早 期 ,由 于 肺 毛 细 血 管 膜 通 和 
异体 的 转运 。 早期 ALARDS 患者 肺泡 液体 主动 清除 能 力 ”可 引起 血管 内 液体 甚至 有 形成 分 浴 出 到 血管 外 , 旺 
与 预后 相关 ,清除 能 力 强 者 预后 较 好 。 信 入 性 影像 学 变化 。HRCT 对 于 检测 这 一 变化 具有 很 

上 述 这 些 结果 提示 肺泡 上 皮 的 完整 性 及 正常 的 功能 在 ”的 灵敏 性, 甚至 可 发 现 局 限于 肺 间 质 时 的 浴 出 。 随 着 病 代 
维持 肺 水 液体 转运 中 有 重要 的 作用 ,与 肺 损伤 严重 程度 相 ”进展 , 当 渗 出 突破 肺泡 上 皮 防 线 进入 肺泡 内 后 ,会 引起 双 肺 



























关 , 也 与 预后 相关 。 斑 片 状 阴影 (图 17-19-1 ,图 17-19-2)。 由 于 重 ] 
用 , 渗 出 液 易 坠 积 在 下 垂 的 肺 区 域 ( 仰 革 1 


【临床 表现 】 17-19-3A、B)。 为 提高 鉴别 诊断 的 精确 性 ， 还 可 分 别 进 行 他 
ALI/ARDS 临床 表现 差异 很 大 ,取决 于 潜在 疾病 和 受 卧 和 俯卧 位 比较 性 CT 扫描 。 无 肺 毛 细 血 管 膜 损伤 时 ， i 
累 器 官 的 数目 与 类 型 有 以 下 特征 :发 病 迅 速 ;名 呼 肺 班 片 状 阴影 均匀 分 布 , 既 不 出 现 重力 依 束 性 现 旬 ， 也 无 变 
豚 容 近 ,@ 难 以 纠 正 的 低 氧 血 症 ;图 死 腔 /潮气 比值 增加 ; 换 体位 后 的 重力 依赖 性 变化 。 这 一 特点 有 助 于 与 肺 部 感染 
名 重力 依赖 性 影像 学 改变 。 
ALLARDS 多 发 病 迅速 ,通常 在 受到 发 病因 素 攻 击 
(如 严重 创伤 、 休 、 败血症 , 误 吸 有 毒气 体 或 胃 内 容 物 ) 后 
12 一 48 小 时 发 病 , 偶 有 长 达 5 天 者 。 在 此 期 间 的 症状 、 体 
征 多 为 原 发 病 汪汪 江 纺 疾 队 因 
与 肺炎 或 其 他 非 肺 损伤 性 疾患 不 同 , ALI/ARDS 一 旦 发 病 
后 ,很 难 在 短 时 间 内 缓解 。 
呼吸 窘迫 是 ALIL/ARDS 最 常见 的 症状 ,表现 为 气急 和 
呼吸 次 数 增 快 。 呼 吸 频 率 大 多 在 25 一 50 次 /分 之 间 , 其 严 
l 度 与 基础 呼吸 频率 和 肺 损伤 的 严重 度 有 关 。 肺 损伤 越 
,气急 和 呼吸 次 数 增加 越 明 显 。ALI/ARDS 患者 也 常 
型 改变 ,表现 为 呼吸 加 1 快 或 湖 气量 变化 。 病 变 
一 改变 越 明 显 ,甚至 伴 有 了 吸 < 翼 扇 动 、 锁 肯 上 窒 ' 
及 胸骨 上 帘 和 肋 间 际 四 陷 等 呼吸 困难 体征 。 在 早期 自主 呼 . 
吸 能 力 强 时 , 常 表现 为 深 快 呼吸 ,出 现 呼吸 肌 疲 劳 后 ,也 可 
表现 为 浅 快 呼吸 。 
ALI/ARDS 可 引起 呼吸 力学 .呼吸 驱动 和 气体 交换 等 
多 种 呼吸 功能 变化 ， ee 变 为 严重 氧 合 功 能 障碍 。 
在 潜伏 期 即 可 由 于 肺 毛 细 血 管内 皮 和 (或 ) 肺 泡 上 皮 损 
害 , 形 成 问 质 肺 水 肿 弛 pe i 细 血 管 膜 弥散 距离 加 大 , 影 
响 弥 散 功能 。 但 由 于 CGO; 弥散 力 较 大 (为 氧 的 21 信 ), 另 
外 .两 者 的 肺泡 和 血液 分 压 差 不 同 (CO; 为 6mmHg, 氧 为 
60mmHg) ,所 以 主要 气 合 功能 ,表现 为 动脉 血 氧 分 压 
降低 .到 肺 损伤 期 后 , 蝎 着 肺泡 上皮 和 毛细 血管 内 皮 损伤 
加 重 , 肺 间 质 特别 是 肺泡 渗 出 引起 的 动 -静脉 分 流 效 应 ,是 
微血管 血栓 的 形成 导致 死 腔 通气 增加 ,这 些 将 导致 难以 纠 
下 的 低 气 血 症 。 其 变 人 f 肺泡 渗 出 和 不 张 形成 的 低 通 
分 或 无 通气 肺 区 与 爹 部 及 区 的 比值 有 关 , 比值 越 大 , 低 氧 血 
天 吉 明显 
ALLARDS 时 肺 死 腔 / 潮 气 (V5yVT) 比值 不 断 增 加 . 
谭 上 由 VVT 比值 增 加 是 ARDS 早期 的 特征 
于 或 等 于 个 的 时 可 能 与 更 严重 的 肺 损伤 相 
全 显示 ARDS 患者 无 效 通 “ 
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图 17-19-1 ARDS 胸 片 改变 
轻 度 双 肺 斑 片 状 阴影 



































; 这 二 比值 太 图 17-19-2 ARDS 胸 片 改变 
。 多 因素 分 严重 双 肺 砍 片 状 阴影 
县 增加 ,是 需 测 死亡 率 的 独立 
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图 17-19-3 ”ARDS 发 病 
A.， ARDS 发 病 后 第 1 天 HRCT 改变 , 渗 出 液 队 积 在 下 垂 肺 区 域 


在 下 泪 肺 区 域 明显 加 重 





性 疾患 相 鉴别 ,但 很 难 与 心 源 性 有 肺 水 肿 区 分 ,因为 充血 性 心 
变 引 起 的 高 静水 压 性 肺 水 肿 可 完全 模仿 ALIL/ARDS 的 体 
位 性 影像 学 变化 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 氧 合 指数 ” 氧 合 指数 (PaO:/FiO;: ) 是 诊断 ALI 
ARDS 的 主要 根据 之 一 。 对 于 已 经 建立 人 工 气 道 的 患者 ， 
容易 测定 。 但 对 于 未 建立 人 工 气 道 者 ,有 一 定 难 度 。 应 用 
面 单 给 j 定 结果 也 常 有 一 定 误差 ,分 析 时 
在 机 械 通气 患者 , 氧 合 指数 的 判定 要 结合 呼 气 末 正 压 水 平 

(二 ) 吸 纯 氧 时 动脉 血 氧 分 压 ;通过 连 有 三 
通 单 向 活 瓣 的 咬 口 或 面 鄙 呼吸 纯 氧 ,或 经 人 工 气 道 机 械 
通气 吸 纯 氧 15 分 钟 以 后 浏 定 动脉 血气 , Pa0: < 
300mmHg 时 ,可 诊断 为 急性 肺 损 伤 , Pa0; 二 200mmHg 
时 ,考虑 ARDS。 其 原理 是 吸 纯 所 后 可 去 除 弥 散 、 通 气 ' 血 
流 比值 失调 等 因素 对 Pa0, 的 影响 ,主要 反映 静 动 脉 分 流 现 
象 ,与 ARDS 的 病理 改变 密切 相关 ,甚至 可 据 其 计算 分 流 
量 (Qs/Qt) 。2011 年 欧洲 急 危重 症 提出 的 柏林 定义 
中 ,取消 了 ALI 这 一 概念 ,将 ARDS 根据 PaO:/FiO: 分 为 
轻 . 中 ,重度 ( 表 eg 


QQ 
Qt 


这 












可 令 患 者 





_0. 0031X PaO; 
0.0031X PaO: 十 5 

在 QsQt>30%% 时 ,吸入 纯 氧 也 难以 纠正 低 氧 必 症 ， 对 

诊断 ARDS 具有 [要 音义 。 然而 ， 这 一 结果 仿 

测定 的 QsyQt 因为 阴 纯 所 15 分钟 后 部 分 低 通 气 及 可 因 
氮气 被 冲洗 后 氧气 完全 吸收 ,形成 新 的 肺 不 张 ,放大 了 
Qs/Qt, 

{三 ) 测定 肺 毛细 血管 屏障 功能 











ALL ARDS 最 3 









的 特征 是 肺 毛细 血管 内 皮 、 上 帽 泡 上 皮 i 兽 高 导致 血浆 
重 白 基 至 细 乃 漏 至 肺泡 及 检测 斋 血 管 通 透 性 (PVP? 是 发 
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后 HRCT 改变 


B.ARDS 发 病 后 第 3 天 HRCT 改变 . 滩 出 液 坠 积 





现 肺 损伤 的 可 靠 方 法 。 检 测 血 管内 液 外 流量 即 可 定性 甚至 
半 定 量 地 推测 肺 毛细 血管 屏障 的 完整 性 ,为 诊断 和 鉴别 诊 











征 


断 提 供 重要 帮助 。 
表 17-19-2 急性 呼吸 窘迫 综合 征 的 柏林 定义 
急性 呼吸 窖 迫 综合 征 
时 程 已 知 临床 发 病 或 呼吸 症状 新 发 或 加 重 
1 周 内 
胸部 影像 学 双 肺 斑 片 影 一 -不 能 完全 用 渗 出 、 小 
叶 / 肺 塌陷 或 结 节 解释 
水 肿 起 源 无 法 用 心力 衰竭 或 体液 超 负 
释 的 呼吸 衰竭 。 如 果 不 存在 危险 办 
则 需要 进行 客观 评估 (例如 超声 心动 
图 ) 以 排除 流体 静 力 型 水 肿 
氧 合 " 
轻 度 200mmHg < PaO; /FiO; < 300mmHg 
伴 PEEP 或 CPAP 之 5cmH0: 
中 度 100mmHg < PaO:/FiO, < 200mmHg 
半 PEEP5cmH; O) 
重度 PaO:/FiO,; 和 100mmHg 伴 PEEP 


scmH:O 








道 正 压 ; 





iOs: 吸 入 气 浓 度 ;PaO; :动脉 气 


* 胸 片 或 CT 扫 

















贡 :b， 如 果 海 拔 大 于 1000m. 尖 通过 以 下 方 并 

校正 :LPaOz7PiOs( 大 气 硅 ;760)1;c. 在 轻 度 急性 呼吸 窑 迫 综合 刘 
患者 过 非 侵 和 性 方式 传送 PEEP 

1. 非 侵入 性 的 核 医学 技术 ”PET 可 检测 得 自在 师 血 

管内 、 外 的 流动 .有 助 于 发 现 患 者 PVP 改变 .可 试用 1 


ALL ARDS 的 诊断 , 主 用 于 
了 充血 性 心 训 


与 充血 性 心 赛 和 肺炎 的 鉴别 
LL ARDS 的 PVP 显 营利 高 :但 





坊 








第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 





与 肺炎 相 比 无 明显 差异 ,提示 将 其 引入 ALI/ARDS 的 诊断 是 Kohno 等 在 1986 年 发 现 的 一 种 肺 腺 癌 相 关 抗原 ， 它 是 

尚 不 成 熟 。 一 种 大 分 子 量 的 夭 蛋 白 样 糖 蛋 白 。 在 正常 肺 组 织 中 ,KL-6 

2. 肺 水 肿 液 和 血浆 蛋 自 浓度 比值 “ 讶 法 将 44 一 18F 。 在 卫 型 肺泡 上 皮 细胞 呼吸 性 细 支 气管 上 皮 细 胞 表达 ,但 主 

| 让 可] | 导管 各 入 到 肪 的 且 或 亚 段 支气管 内 ,项 住 管 避 后 用 尽 可 能 要 表达 于 了 型 肺泡 上 皮 绸 胆 。 了 ai 上 ee 
| i jl | 低 的 负 压 [通常 为 5ocmH:O(ClecmH2O 一 10.2mPa) 左 右 ] 增生 以 及 再 生 时 ,KI-6 表达 增加 。 Ishizaka 2 
一 | 吸引 肺 水 肿 液体 至 集 液 关 内 ,必要 时 慢 慢 转动 患者 卧 位 次 。 ”患者 血清 和 肺泡 液 中 KL-6 水 平 较 对 照 组 明显 升 高, 弓 广 





























































势 . 舍 重力 帮助 液体 流出 。 标 本 含有 气 道 分 泌 物 时 ,如 苛 液 。 者 其 浓度 更 高 ,但 尚 不 明确 其 临床 意义 

和 腑 液 .应 用 纱布 滤 过 丢弃 。 同 时 需 采 取 血 液 标 本 ,分 别 测 

定 肺 水 肿 液体 和 血浆 中 蛋白 浓度 及 计算 两 者 比值 。 【诊断 与 鉴别 诊断 】 ee 
肺 损 伤 后 ,由 于 微血管 屏障 功能 受 损 不 能 有 效 地 限制 国内 中 华 医学 会 呼吸 病 分 会 提出 的 ALI/ARDS 的 诊 

血浆 盘 白 流 到 血管 外 ,可 使 水 肿 液 蛋白 与 血浆 蛋白 比值 之 断 标准 为 : 

0.7。 此 外 ,动态 随访 中 肺 水 肿 液 蛋白 浓度 进行 性 升 高 提示 1. 有 发 病 的 高 危 因素 。 

肺泡 液体 主动 清除 功能 改善 。 分 析 测定 结果 应 密切 结合 临 2. 急性 起 病 ,呼吸 频数 和 (或 ) 呼 吸 窒 迫 。 

床 表现 ,因为 系列 测定 时 水 肿 液 蛋 白 浓度 进行 降低 时 ,也 可 3. 低 氧 血 症 “ALI 时 动脉 血 氧 分 压 (PaO: )/ 吸 氧 浓度 


能 是 师 损 伤 性 肺 水 肿 合并 心 源 性 肺 水 肺 ,或 肺 毛 细 血 管 膜 。 〈FiO, ) < 300mmHg ( ImmHg = 0.133kPa); ARDS 时 
损伤 得 相当 严重 和 广泛 。 PaO; /FiO0; 过 200mmFlg。 
(四 ) 损伤 标志 物 4. 胸部 义 线 检查 两 肺 浸润 阴影 。 





1. 内 皮 细 胞 损伤 的 标志 - 些 反映 ALI/ARDS 忠 5. 肺 毛细 血管 杭 压 (PCWP) 近 18mmHg 或 临床 上 能 
者 内 皮 细胞 损伤 的 标志 物 相 继 被 研究 ,其 中 内 皮 素 (ET) 是 ”除外 心 源 性 肺 水 肿 。 
-种 由 损伤 内 皮 细 胞 释放 的 缩 血管 多 肽 ,患者 血浆 ET-1 凡 符 合 以 上 5 项 可 以 诊断 为 ALI 或 ARDS。 与 1994 年 


升 高 与 肺 血管 床 增生 及 代谢 减少 有 关 。 但 目前 对 于 ET-1 ”美国 -欧洲 共识 会 提出 的 AECC 诊断 标准 比较 ,进一步 强调 
是 否 能 够 作为 反映 内 皮 细 胞 损伤 的 标志 物 .是 否 有 致 炎 作 “了 发 病 的 高 危 因素 和 临床 症状 ,但 是 对 于 AECC 诊断 标准 中 
用 以 及 是 否 能 够 增加 ALI/ARDS 患者 及 血管 阻力 尚 不 完 ”的 争论 ,尤其 是 第 4 和 第 5 项 的 局 限 性 ,并 没有 解决 。 如 果 
既往 存在 呼吸 系统 疾病 或 为 肺炎 ,吸入 毒性 气 
vW 因子 抗原 (vVWf-Ag) 是 内 皮 细胞 产生 的 高 分 子 量 抗 ”， 体 或 骨 内 容 物 , 即 可 明显 存在 上 这 的 影像 学 变化 ,或 与 上 述 
原 . 极 少 由 血小板 产生 。 当 内 皮 细 上 胞 激活 或 损伤 时 ,vWf- ”表现 重 益 而 影响 诊断 。 此 外 ,PCWP 二 18mmHg 确实 可 排除 
Ag 释放 入 血液 循环 . 对 51 例 早 期 ARDS 患者 的 研究 发 。 心 源 re 但 PCWP>18mmHg; 却 不 能 只 诊断 为 心 源 
现 ,血浆 vWf-Ag 水平 在 死亡 者 中 明显 升 高 。 多 因素 分 析 性 肺 水 肿 ,而 除外 ARDS, 因 为 两 者 可 同时 存在 ,特别 在 
结果 显示 a 志 物 水 平 是 预测 住院 死亡 率 的 独立 指标 , 且 ”ARDS 输液 过 多 或 原 有 心 功能 失 代 偿 时 ,可 出 现 两 者 并 存 。 
不 竺 使 用 机 械 通 气 的 时 间 明 显 相关 。 尽 管 vWfAg 如 果 只 诊断 为 心 源 性 肺 水 肿 ， 势必 漏诊 ARDS， 进而 影响 其 

者 中 较 商 ,但 在 无 败血症 的 ARDS 患者 中 治疗 和 预后 。 另 外 ,还 缺乏 ALJ 与 ARDS 的 鉴别 标准 。 
对 死亡 仍 和 预测 价值 ,甚至 还 可 预测 高 危 患者 发 展 成 为 为 解决 这 些 问 题 ,2011 欧洲 危重 症 医学 会 发 起 专家 小 
ARDS 的 风险 。 组 ,制定 了 柏林 新 定义 (参见 表 17-19-2)。 柏 林 定 义 指出 了 

2. 上 皮 细 胞 损伤 的 标志 物 “ 洗 液化 糖 链 抗原 (KIL-6) ”AECC 定义 的 不 足 , 并 对 其 作出 修正 ( 表 17-19-3) 。 
表 17-19-3 ”柏林 定义 指出 AECC 定义 的 局 限 性 及 修正 方法 

ABCC 定义 




































ps y AECC 局 限 性 柏林 定义 修正 
后 急性 起 病 缺乏 "急性 ?定义 指定 的 急性 时 限 
ALI 分 类 PaO), /FiO): < 300mmHeg 


Pa) /FiO; =201~300mmHeg 时 ， 容 
易 混淆 AIL 和 ARDS 





通过 严重 程度 分 为 3 个 
不 同 的 亚 型 ,并 去 除 ALI 
二 于 PEER 和 (或 )Fi0。 的 影 而 , 杞 Du/， 知 进 甬 中 考 申 最 小 的 
WO PEEP; 在 重度 ARDS 四 
车 中 FiO; 的 影响 较 小 
在 不 同 观察 者 之 问 , 哆 片 的 结果 缺乏 可 明确 胸 片 标准 ,并 进行 粗 

一 ss 应 的 举例 


+ Pa /FiO, 二 300mmHg( 无 论 
PEEP) 





胸部 影像 学 
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AECC 定义 AECC 局 限 性 柏林 定义 修正 
PAWP 测量 PAWPS18mmHg. 或 无 高 PAWP 与 ARDS 可 能 同时 存在 ”去除 PAWP; 定 义 为 非 流 
临床 证 据 提示 左 心房 高 压 PAWP 和 左 心房 高 压 的 评价 在 不 同 观 ” 体 静 力 型 肺 水 肿 引 起 的 
察 者 之 间 缺 乏 一 致 性 呼吸 衰竭 ;进行 客观 评估 
(例如 超声 心动 图 ) 以 排 
除 流 体 静 态 型 水 肿 
危险 因素 泥 没有 列 人 正式 定义 有 危险 因素 .但 无 法 识别 











时 ,需要 客观 评估 以 排除 
流体 静 力 性 水 肿 




















模压 ;PEEP: 呼 吸 末 正 压 
a: 根 据 变 求 提供 


目前 尚 无 有 效 的 方法 能 中 止 ARDS 的 炎症 性 肺 损伤 ， 
也 无 修复 肺 损伤 的 药物 应 用 于 临床 ,治疗 原则 主要 为 去 除 
、 氧 合 和 组 织 氧 供 , 纠 正 水 ,电解质 亲 乱 和 
酸 碱 失衡 以 及 支持 治疗 ,为 肺 损伤 的 自然 修复 争取 时 间 ( 图 
17-19-4) 。 

(一 ) 去 除 病因 ”病因 治疗 在 ARDS 的 防治 中 占有 重 
要 地 位 ,主要 为 治疗 ARDS 涉及 的 基础 疾病 。 如 果 其 基础 
疾病 为 月 毒 血 症 , 除 了 清除 感染 灶 外 ,应 及 过 
治疗 ,然后 根据 治疗 反应 和 药 丝 试 验 调整 。 对 于 病毒 感染 ， 
针对 HIN1 感染 应 使 用 抗 病毒 药物 。 鉴 于 细菌 下 
毒 不 断 变异 ,单纯 控制 微生物 感染 也 并 不 能 阻止 细胞 因子 
的 释放 。 有 研究 提示 皮质 激素 和 大 剂 基 氨 澳 索 或 可 一 定 程 
度 上 降低 炎症 反应 。 对 于 建立 人 工 气 道 种 加 强 呼 
吸 道 卫生 ,减少 院内 感染 率 , 如 有 效 地 进行 呼吸 道 湿 化 . 物 
理 排 痰 ,鼓励 患者 咳嗽 等 。 此 外 ,还 有 部 分 直接 和 间接 的 肺 
损伤 原因 是 可 以 治疗 和 避免 的 ,如 避免 大 量 和 输血, 输液 和 积 
极 星期 诊断 和 治疗 原 发 病 , 避 免 高 浓度 吸 氧 ,保护 性 机 械 通 
气 也 有 助 于 预防 机 械 通 气相 关 性 肺 损伤 。 

(二 ) 防治 肺 水 肿 ,维持 心 排 血 量 ”在 ARDS 治疗 中 
应 采 收 有效 措施 防治 血管 内 静水 压力 天 高 :以 减少 肺 水 肿 
和 和 改 滞 肺 功能 ,并 采 下 积极 措施 加 速 砷 水 种 消散 。 合 理 的 
策略 是 在 保持 i 注 的 前 提 下 保持 低 水 平 的 血管 内 
容 监 。 具 体 措施 包括 减少 总 的 液体 人 量 , 或 根据 血 讨 和 展 
基 应 用 利 展 剂 。 限 制 液 体 人 量 可 以 改善 师 水 是, 缩短 
通气 时 间 , 但 对 死亡 率 尚 无 明显 的 影响 。 在 保留 右 心 导管 
的 情况 -下 :维持 中 心静 脉 压 不 超过 8 一 12mmHg 则 可。 毅 
滩 后 理 越 水 具 代 普通 生理 盐水 可 以 减少 液体 的 容 各 ,但 对 
ARDS 的 总 体 改 善 尚 不 明确 。 对 主 白 彝 白 的 使 用 , 目前 侦 
和 癌 于 保守 。ARDS 存在 内 皮 和 上 上 皮 通 透 性 的 增加 ,增加 腕 
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体 深 接 的 时 候 可 以 将 间 质 内 水 分 拉 出 ， 
但 ii 上 增加 时 胶体 渗 出 反 调 可 以 增加 间 质 水 肿 . 除 括 存 











在 严重 的 低 彝 让 备 症 , 目前 诈 不 主张 单独 使用 自重 白 。 如 


s 国 -欧洲 共识 会 议 ;ALI: 急 性 肺 损伤 :ARDS: 急 性 呼吸 宅 迫 综合 征 ;FiOs :吸入 氧 浓度; PaO;: 动 脉 氧 分 压 ;PAWP; 肺 动脉 


采 在 恢复 血管 内 容量 后 不 能 保持 系统 灌注 ,如 月 毒 血 症 休 
克 时 应 该 用 血管 加 压 药物 治疗 来 恢复 最 终 的 器 官 灌注 并 保 
正常 化 。 详 见 本 篇 第 十 一 章 第 一 节 * 肺 水 有 种 ”。 此 

持 心 排 血 量 对 于 ARDS 患者 氧气 的 传输 极其 重要 ， 
尤其 是 使 用 机 械 通 气 或 PEEP 的 患者 ,因为 后 两 者 可 以 抑 
制 心 排 血 基 。 可 通过 置 人 肺动脉 导管 监测 心 排 血 量 及 充 到 
压 , 但 与 未 置 管 的 病例 相 比 ,不 一 定 能 改善 存活 率 。 

(三 ) 改善 气体 交换 

1. 提高 吸 氧 浓度 ”提高 FiO: 可 以 纠正 低 通气 - 血 流 比 
值 所 致 的 中 度 缺 氧 ,也 可 改善 低 氧 血 症 。 但 当 分 流量 较 大 














时 ,单纯 增加 FiO; 是 不 够 的 。 因 为 ALILARDS 患者 的 低 
氧 血 症 是 肺泡 内 渗 出 和 肺 不 张 所 引起 的 分 流 样 效应 ,仅仅 





提高 吸 氧 浓度 起 到 的 作用 有 限 . 需 应 用 机 械 通 气 加 PEEP 
治疗 。 已 往 的 研究 充分 证 明 PEEP 改善 肺 功能 的 饥 制 是 增 
加 切 能 残 气量 ,使 萎 隐 的 肺泡 重新 启用 。 
2. 机 械 通气 “虽然 正常 人 的 潮气 量 多 为 6 一 7mlykg， 

用 12 一 15mlkg 潮气 量 进行 机 械 通气 ,但 
于 ARDS 时 , 师 实 变 不 均一 ,进而 造成 实际 的 肺 总 容积 下 
降 , 因 此 这 一 相对 大 的 潮气 量 在 原先 肺 损 伤 的 基础 上 可 进 
一 步 引起 沛 损伤 。 小 潮气 量 (6ml/kg) 机 械 通 气 与 常规 注 
气量 (12ml' kg) 相 比较 ,在 保持 平台 压 (在 吸 气 末 0. 5 秒 时 
测定 气 道 压 ) 不 超过 30cmH: O 的 情况 下 调整 Fi0, 和 
PEEP, 可 以 减少 ARDS 患者 的 死亡 率 。 但 是 .小 潮气 世 书 
而 和 CO 排除 车 































下 部 的 绞 低 摘 点 之 上 ,以 保证 使 不 张 师 泡 达到 适 
当 的 复 张 。 目 前 对 PEEP 的 理想 水 平 尚 光 公认 标准 ,其 合 
理应 用 建立 在 蓉 陷 的 肺泡 复 张 . 氧 分 太 升 高 .并 保持 一 定 心 
排 血 其 的 基础 下 。 于 放 肺 通气 应 用 这 一 方案 后 减少 了 死亡 : 
率 , 介 在 推广 之 前 .还 震 要 多 中 心 的 循 证 医 


3. 膜 氧 合 和 血液 净化 ”时 在 1970 年 即 认 识 到 了 呼吸 
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第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 





ALIARDS 


I 


无 创面 置 吸 氧 (Fi0: 100%) 

















页 7 监测 指 尖 氧 饱 和 度 ,并 随访 血气 分 析 
如 果 存 在 低 血 压 或 诊断 不 明确 ,考虑 置 人 右 心 导管 


去 除 病因 ,治疗 基础 疾病 ,防治 MSOF | 


[ 


患者 生命 体征 平稳 :RR<35,PaC02<35mmHg,Sa02>8896 
































是 否 
调整 Fi0: 使 sa0; 维 持 于 88%-95% 插 管 :容量 辅助 /控制 通气 :VT6 ml/kg,Fi0 1.0,PEEP 5cmH20， 
| 考虑 NIPPV 用 于 级 解 呼吸 困难 | 镇 更 ,保持 舒适 ;防治 并 发 症 ,如 应 激 性 沉 疡 及 DVT, 床 头 抬 高 45 








Sa02<88% | sa0w295% 











降低 氧 饱和 度 , 但 保证 
Sa02 宇 96% 





监测 血气 、 血 压 、 尿 量 、 毛 细 血 管 充盈 时 间 、 心 输出 量 (如 适用 ) 





| 
| 增加 PEEP( 每 次 3~5cmH20) 








充分 灌注 


pe 










补液 
考虑 插入 右 心 导管 








<30cmH0 >30cmH20 








| 
降低 潮气 量 ( 每 次 1ml/kg, 不 超过 4 次 ) 直 到 平台 改修 于 
30cmH20; 允 许 PaCO; 绥 慢 上 升 ; 
考虑 其 他 通气 模式 
(注意 :如 果 胸 壁 顺应 性 显著 降低 , 则 无 必要 降低 潮气 重 ) 





继续 增加 PEEP3~5cmH20， 
重复 评估 直到 Sa02>88%,Fi02<0.6 




















重复 血气 分 析 
[ 


Sa02>95% 或 Pa02>80mmHe | | Sa0; 88%-~95% 或 Pa0， 55~80mmHg | 








| 
[Sa0s<88%Rpa0r 5s mmile 
! 









































降低 Fi02( 每 次 0.1, 直 到 0.4) 和 维持 通气 设置 ; 增加 PEEP( 每 次 3~ 0, 直 
(或 ) 降 低 PEEP( 每 次 3-5cemH20, | | 持续 指 尖 氧 饱 和 度 监 测 ; i 0 i 
直到 gcmIDO); 4~8h 内 或 临床 提示 时 血气 分 析 (每 次 0.1, 直 到 1.0) 
如 能 耐 受 ,考虑 撤 饥 重复 评估 平台 压 和 血气 分 析 
人 本 生 人 | 
高 碳酸 血 钙 ,pH 降低 至 7.15 Sa0:<8895a 
或 山下 Su0 的 卫 作 2<88% 或 Pa02<55mmHg 





17-19-4 ”ALI/ ARDS 治疗 流程 图 


机 相关 肺 损伤 的 可 能 性 ,并 启动 了 体外 膜 肺 (ECMO) 合 并 


得 到 了 重视 。 对 于 严重 ARDS 患者 , 如果 对 标准 治疗 无 
应 用 绞 小 潮气 


效 , 采 用 ECMO,6 个 月 存活 率 可 以 从 47% 上 升 至 63%。 

(四 ) 改善 酸 碱 平衡 紊乱 ”过 去 的 观点 提倡 维持 动脉 
血 pH 正 仍 能 很 
好 的 而 受 呼吸 性 酸 中 毒 , 因 此 ,pH 三 7.15 并 不 涯 要 人 碳酸 气 
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钠 治 疗 。 但 如 果 患 者 酸 血 症 同时 合并 心律 失常 或 意识 水 平 
下 降 , 如 无 其 他 可 纠正 的 引起 酸 血 症 的 原因 . 则 震 进 行 积极 
治疗 。 治 疗 的 目标 是 减少 或 缓解 酸 血 症 所 致 的 并 发 症 ,但 
常常 不 需要 将 pH 恢复 至 正常 范围 。 

(五 ) 防治 肺 损伤 

1. 抗 炎 治疗 ”ALI/ARDS 肺 损伤 的 本 质 是 炎症 ,因此 
抗 炎 成 为 该 病 治 疗 的 一 大 方向 。 低 剂量 激素 可 减少 肤 毒 性 
休克 ,可 能 降低 ARDS 的 发 生 率 ,而 大 剂量 激素 治疗 可 增 
加 感染 危险 性 。 通 过 对 以 往 多 项 研究 进行 综合 分 析 后 , 推 
荐 在 ARDS 起 病 14 天 以 前 开始 应 用 甲 强 龙 [起 始 剂量 为 
lmg/(kg，d) ,如 7 一 9 天 后 无 改善 ,可 增加 至 2mg/(kg 。 
d]。 目 前 认为 激素 对 病毒 感染 导致 某 些 患者 的 急性 肺 损 
伤 有 -- 定 效果 。 

2. 防治 继 发 性 肺 损伤 ”大 量 临床 研究 已 经 证 实 呼吸 
机 相关 性 肺 损伤 促进 了 患者 的 死亡 。 损 伤 性 机 械 通 气 可 能 
已 存在 的 肺 损伤 ,延长 需要 机 械 通气 的 时 间 、 增 加 
症 , 进 而 增加 上 患者 死亡 率 。 损 伤 性 通气 也 可 以 增加 炎 
证 介质 释放 人 全 身 血 流 ,直接 介 导 MODS。 现 在 临床 上 采 
用 的 小 潮气 显 通 气 策略 可 能 无 法 完全 预防 机 械 通气 相关 肺 
损伤 的 发 生 ,需要 发 展 新 的 治疗 方法 改善 这 一 现状 。 

(六 ) 防治 并 发 症 

. 预防 呼吸 机 相关 肺炎 除了 积极 治疗 原 发 病 、 选 择 
合适 的 抗生素 外 ,也 应 采取 积极 措施 缩短 病程 和 机 械 通气 
时 间 、 加 强 物理 治疗 和 营养 支持 。 应 尽 可 能 采用 无 创 通气 、 
缩短 有 创 机 械 通 气 治疗 时 间 。 肺 部 物理 治疗 ,包括 体位 、 翻 
身 、 折 背 , 主 动 或 被 动 性 咳嗽 、 排 痰 和 气 道 湿 化 ,有 利于 充分 
发 挥 人 体 呼吸 道 非特 异性 防御 功能 的 作用 。 

2. 防治 气压 伤 、 气 压 伤 是 影响 ARDS 机 械 通气 患 
者 预后 的 重要 内 素 之 一 。 预 防 包括 积极 治疗 基础 病 、\ 调 
整 呼吸 机 尽量 减少 气 道 压力 ,同时 建立 引流 通道 ,排除 
积 气 。 气 胸 是 气压 伤 中 最 常见 的 形式 ,一 且 发 现 即 应 立 
即 切 开 插 管 闭 式 引 流 。 肺 复 张 不 满意 时 ,可 用 一 10~ 
-20cemHsO 〇 负 压 引流 。 如 果 连 续 吸引 24 小 时 后 还 有 大 
生气 泡 逸 出 ,提示 存在 支气管 胸膜 瘘 , 需 行 明 视 或 胸腔 
锁 手 术 修补 。 有 条 件 者 也 可 考虑 分 侧 通气 ,但 技术 复 
杂 , 护 理 困 难 。 如 果 出 现 纵隔 气 肿 , 机 械 通 气 加 重 气 肿 
的 发 生 , 可 考虑 非 机 械 通气 治疗 ,包括 ECMO 治疗 等 。 
如 打出 现 纵隔 气 肿 ,机械 通气 加 重 气 肿 的 发 生 , 可 考虑 
非 机 械 通气 治疗 ,包括 ECMO 治疗 等 。 

3, 防治 应 激 性 溃疡 ”应 针对 病因 ,积极 纠正 低 气 、 
COs 注 留 、 低 血 不, 改善 微 循 环 和 纠正 酸 中 毒 。 对 应 激 性 淡 
疡 和 上 消化 道 出 血 的 预防 性 治疗 对 高 危 人 群 也 具 
义 。 可 应 用 抗 酸 药 物 或 减少 胃酸 分 记 的 药 , 如 西 味 替 了 、 雷 
尼 蔡 于 或 奥 美 拉 唑 ( 洛 赛 克 )。 但 骨 液 pH 升 高 后 骨 部 细菌 
定植 也 增多 . 随 之 增加 呼吸 机 相关 肺炎 的 发 病 率 。; 
作 考 建议 选用 硫 糖 铝 , 既 不 减少 胃酸 或 骨 鼻 白 酶 水 平 ,又 有 
助 于 预防 应 激 性 溃 痪 。 骨 肠 营 养 也 有 助 于 预防 应 激 性 淡 
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第 十 九 章 ”急性 呼吸 窘迫 综合 征 


疡 ,其 机 制 尚 不 清楚 。 发 现 应 激 性 溃疡 出 血 后 应 积极 给 予 
有 效 的 抗 酸 药物 ,同时 还 可 经 各 骨 管 给予 去 甲 肾上腺 素 加 
冰 盐 水 或 凝血 酶 治疗 。 

4. 防治 多 脏 器 功能 不 全 /衰竭 综合 征 (MODS/ MSOF) 
能 引起 MODS/MSOF 的 病因 很 多 ,但 缺 氧 和 休克 导致 的 『 
组 织 器 官 灌注 不 良和 感染 是 主要 因素 。 因 此 应 格外 重视 缺 
氧 、 休 克 和 感染 的 治疗 。 

5. 防治 深 静脉 及 肺动脉 血栓 形成 ”ARDS 为 深 静 脉 
血栓 及 肺 栓塞 的 高 危 患 者 。 对 于 无 出 血 高 危 因 素 的 患者 ， 
应 子 预 防 性 抗 凝 治疗 ;此 外 .对 于 高 危 患 者 可 子 下 肢 加 压 
绷带 。 

6. 防治 误 吸 ” 床 头 抬 高 至 45" 能 够 显著 减少 重症 患者 
误 吸 发 生 。 此 外 , 需 定期 改变 患者 体位 ,如 可 能 ,可 予 坐位 
或 短程 行走 。 该 项 措施 能 够 促进 气 道 分 泌 物 排出 ,保持 骨 
骼 肌 功 能 ,降低 深 静 脉 血 栓 形成 ,改善 生活 质量 。 

(七 ) 支持 治疗 

1. 营养 治疗 ARDS 和 MODS 的 营养 窒 竭 不 同 于 饥 
饿 状态 的 营养 不 良 , 它 是 机 体高 代谢 与 营养 缺乏 共同 作用 
的 结果 。 经 胃 肠 道 补充 营养 能 更 好 地 保持 胃 肠 黏膜 的 正常 
功能 ,避免 肠 道 黏膜 细胞 萎缩 ,支持 骨 肠 道 保 持 正常 的 菌落 
分 布 和 组 成 ,维护 胃 肠 屏障 ,防止 外 来 细菌 生长 和 肠 道 细菌 
移 位 。 

2. 使 用 镇 静 药 “充分 但 又 不 过 分 使 用 镇 静 药 是 保证 
有 效 和 良好 机 械 通 气 的 措施 ,可 以 减少 机 械 通气 的 并 发 症 。 
使 用 镇 静 药 时 应 当 进行 充分 的 监测 ,防止 药物 过 量 造成 气 
道 分 泌 物 小 留 、 低 血压 等 并 发 症 。 近 代 机 械 通 气 治疗 已 经 
很 少 长 期 或 频繁 使 用 肌肉 松弛 药 。 讶 目 使 用 大 重镇 静 药 或 
肌 松 药 不 仅 会 造成 药物 性 损伤 ,还 可 能 抢 盖 病情 的 发 展 或 
不 恰当 的 呼吸 机 设置 所 造成 的 问题 。 

( 八 ) 其 他 治疗 ” 抗 凝 治疗 ,包括 肝素 .tPA、APC、 
TEFPIGtissue factor pathway inhibitor) 目 前 均 未 在 大 规模 临 
床 试验 中 得 到 公认 的 改善 生存 效果 ,但 这 并 不 否认 特 
殊 类 型 患者 的 适用 。8 受 体 激动 药 可 以 促进 肺泡 液体 的 清 
除 ,但 静脉 应 用 未 能 显示 出 对 生存 率 的 改善 。 此 外 .也 无 证 
据 支 持 是 泡 表 面 活性 物质 及 NO 能 够 改善 生存 率 。 生 长 因 
子 和 和 干 纳 胞 的 治疗 仍 处 在 研究 阶段 。 




























【预防 与 预后 】 
仿 因 来 ,将 会 起 到 
的 可 能 性 , 即 应 



















欧美 死 1 40% ~ 

50%, 国 内 的 死亡 率 为 50% ~70%。 此 外 ， 

患者 进 留 各 种 问题 :呼吸 困难 ;大 部 分 

能 能 在 3 个 月 内 改善 .6 个 月 内 恢复 正常 ,但 少数 患者 遗留 
力 和 肌肉 无 力 : 长 期 
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第 十 七 篇 “呼吸 系统 疾病 


机 械 通 气 能 够 导致 肌肉 失 用 性 萎缩 ,引起 呼吸 无 力 。 早 期 
康复 训练 有 一 定 疗效 。@ 抑 郁 。@ 智 力 :如 记忆 力 及 思考 
能 力 下 降 , 可 能 与 某 些 药物 或 低 气 有 关 。 
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机 械 通 气 (mechanical ventilation, MV) 是 利用 呼吸 机 
的 机 械 装 移 产生 气流 和 提供 不 同 氧 浓度 ,建立 气 道口 与 肺 
泡 间 的 压力 差 , 增 加 通气 便 、 改 善 换 气 和 减少 呼吸 功 .最 终 
改善 或 纠正 低 氧 血 症 .CO: 注 留 及 酸 碱 失 衔 ， 它 主要 起 生 
命 支持 作用 ,为 原 发 病 和 诱发 因素 的 治疗 创造 条 件 。 


第 一 节 机械 通气 的 基础 理论 


机 械 道 气 的 基本 工作 原理 是 建立 气 道口 与 肺泡 问 的 压 
力 差 。 根 据 呼 吸 机 的 设计 特点 ,加 压 方式 分 为 胸腔 外 加 上 讨 
和 呼吸 道 直接 加 压 。 前 者 称 为 负 压 呼吸 机 ,后 者 称 为 正 讨 
怪 吸 机 ,简称 呼吸 机 (ventilator) ,本章 讨论 后 者 。 呼 鹃 机 主 
要 包括 动力 ,联接 和 和 主 宙 三 部 分 。 动 力 部 分 的 作用 是 驱动 
呼吸 机 管 路 内 的 气流 流动 ,主要 分 让 动 或 气动 两 种 基本 类 
耐 ,前 淮 为 机 敏 动 力 驱 器 送 气 , 后 者 多 由 站 卜 气 和 

f 共 同 驱动 。 联 接 部 分 主要 
传 有 构成 。 主 机 包括 通气 借 式 选择 
装置 等 ,是 实现 通气 出 节 的 核心 。 
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一 、 机 械 通 和 气 的 基本 将 性 


(一 ) 压力 变化 


1 则 软 正 压 通气 (IPPV) 地 有 级 气 期 让 斥 - 呼 和 气 世 奈 力 


机 
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械 通气 的 应 用 


朱 区 


降 为 零 , 从 而 引起 肺泡 周期 性 扩张 和 回 缩 ,产生 吸 气 和 呼 
气 。IPPV 是 MV 的 直接 动力 。 
2 呼 气 未 正 压 (PEEP) 指 MV 时 呼 气 末 气 道内 压 大 
于 零 ,与 IPPV 组 合 称 为 持续 正 压 通气 (CPPV)。PEEP 的 
主要 用 途 ;@ 治 疗 急性 肺 损伤 或 其 他 原因 的 肺 水 肿 。 其 作 
用 机 制 为 :a. 扩张 陷 闭 肺 泡 .改善 或 消除 静 动 脉 分 流 和 切 
变 力 损伤 .改善 陷 闭 区 肺 循环 ;b. 改善 肺泡 和 肺 问 质 水 肿 。 
从 而 保持 适当 的 功能 残 气量 (RFC) ,增加 师 组 织 顺应 性 和 
提高 动脉 血气 分 压 (PaO,)。@ 改 善 气 道 阻 曼 。 其 作用 机 
制 是 对 搞 气 道 秘 团 和 内 源 性 PEEPCPEEPD ,降低 呼吸 肌 做 
功 , 改 善人 机 的 同步 性 。@ 顶 防 性 应 用 : 低 水 平 PEEP 可 降 
i 擅 止 肺泡 陷 闭 。 
3. 吸 气 未 正 压 (Pplat)” 指 吸 气 达 峰 讨 (Ppeak) 后 , 维 
持 肺 泡 充 反 的 压力 。 适 度 Pplat 符合 呼吸 生理 ,可 用 于 各 
种 类 型 的 呼吸 衰 竟 ,改善 气体 分 布 .特别 是 气 道 或 师 实 质 病 
多 时 ,气体 可 有 充 是 的 时 间 进入 通气 不 畅 的 肺泡 。 
在 送气 中 止 的 情况 下 ,气体 可 市 压力 较 贡 的 肺泡 进入 虑 力 
较 低 的 肺泡 ,引起 气体 的 重新 分 布 。 
”二 )】 自 变量 的 确定 “分 为 丙 类 :不力 或 容积 .再 省 一 
股 不 能 同时 在 在 ,在 压力 确定 的 情况 下 .容积 变化 ,反之 亦 
然 。 但 问题 指令 通气 * 例 外”, 因为 两 次 MV 之 间 是 不 受 呼 
吸 机 支配 的 自主 呼吸 ,上 暴 中 可 加 用 任何 白 主 遂 气 模式 。 


(三 ) 流量 波形 “有 方 波 .递减 波 .递增 波 、 



















































































 。 吸 气 时 方 波 维持 固定 高 流量 . 故 吸 气 时 间 (D 
j ,平均 气 道 压 (Pmean) 低 ,比较 适合 用 于 循环 功 
能 障 得 或 低 血压 的 患者 。 用 递减 波 时 .I 长 .Pmean 高 , 峰 
压低 ,比较 适合 于 有 气压 伤 的 患者 。 后 者 更 符合 呼吸 生理 ， 
应 用 明显 增多 。 

(四 ) 豚 气 向 呼 气 转换 

1. 压力 转换 “ 吸 气相 气 道 压力 达 预 设 压 力 转 为 呼 气 ， 
已 基本 淘汰 。 

2, 容积 转换 “ 吸 气 相 气 道 压力 达 顶 设 
为 呼 气 , 也 基本 淘汰 。 

3. 时 间 转 换 “ 吸 气 时 间 达 预 设 值 时 转换 为 呼 气 ,是 现 
代 呼 吸 机 定 容 型 模式 和 定 压 型 模式 的 基本 转换 方式 。 定 容 
型 模式 的 特点 是 ,可 保证 有 效 通气 量 , 但 设置 不 当 
会 出 现 通气 不 足 或 通 . 气 道 压力 随 通气 阻力 而 变化 。 
定 压 型 模式 的 特点 是 气 道 压力 恒定 ,对 循环 功能 影响 较 小 ， 

















及 潮气 量 (VT) 转 
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但 ee 阻力 的 变化 而 变 st 
4 流量 转换 吸 气 和 的 一 定 比例 (多 

为 25%) 或 一 定 流 其 值 转 为 呼 气 。 
5. 复合 转换 “同时 存在 2 种 或 2 种 以 上 的 转换 方式 ， 


可 保障 更 好 的 同步 性 。 
(五 ) 呼 气 向 吸 气 转换 


1. 时 间 转 换 “出 预 设 的 工 和 呼 气 时 间 (E) 决 定 ,在 控 
制 通气 时 发 挥 作用 。 
2. 自主 转换 “自主 呼吸 触发 ,使 气 道 压力 或 流 其 












积 ) 达 一 定数 值 触发 呼吸 机 送气 。 能 发 水 平 多 可 自主 
有 时 固定 。 直 本 触发 机 制 为 压力 触发 ,但 流 二 
用 逐渐 增多 。 现 代 呼吸 机 也 出 现 其 他 转换 方式 (如 形态 ?和 
复合 型 方式 。 


二 、 通 气 模 式 
1. 控制 通气 (C.CV) ”通气 量 及 通气 方式 全 部 由 呼吸 
机 决定 ,与 自主 呼吸 无 关 . 分 以 下 两 种 基本 形式 。 

(1) 上 容积 控制 通气 (VC、VCV) :VT、 呼 吸 4 
吸 呼 气 时 间 比 (1: EE) 完全 由 呼吸 机 控制 。 其 压力 变 
IPPV, 多 加 用 Pplat ,时间 转换 。 

(2) 压力 控制 通气 (PC.PCV) :其 压力 变化 为 IPPV、 
时 间 转 换 , 讨 力 为 方 波 或 梯形 波 , 流 量 为 递减 波 。 

2. 辅助 通气 (A.AV) 通气 量 ( 或 压力 ) .I 由 呼吸 机 决 
定 ,自主 呼吸 触发 .RR 和 1: EE 随 自主 呼吸 变化 ,可 理解 为 
控制 通气 模式 同步 化 ,也 分 为 容积 辅助 通气 (VA、VAV) 和 
压力 辅助 通气 (PA、PAV). 

3. 辅助 /控制 通气 (AAC) ”是 上 述 两 种 通气 模式 的 组 
合 。 自 证 呼吸 能 力 起 过 预 设 RR 为 辅助 通气 .等 于 预 设 RR 





页 这 ( RR) 、 
化 为 




















发 的 也 称 为 同步 持续 指令 通气 (SCMV) 


第 二 十 章 ”机 械 通 气 的 应 用 


4. 间 歌 指令 通气 (IMV) ”无论 自主 呼吸 次 数 多 少 和 强 
弱 : 呼 吸 机 按 预 设 RR 和 1 给 予 通气 辅助 。 每 两 次 MV 之 
间 是 自主 呼吸 ,此 时 呼吸 机 只 提供 气量 。IMYV 分 容积 控制 
间 砍 指令 通气 (VC-IMV、IMV) 和 压力 控制 间歇 指令 通气 











CEC-IMV)。 若 呼吸 机 送气 与 自主 呼吸 同步 . 则 称 为 同步 | 
间歇 指令 通气 (SIMV)。 现 代 呼 吸 机 皆 有 同步 功能 .IMV | 
和 SIMV 有 相同 的 含义 。 





5. 压力 支持 通气 (PSV) ”自主 呼吸 触发 和 维持 吸 气 过 
程 ,呼吸 机 给 予 一 定 的 支持 压力 (PS) 辅 助 。 压 力 为 方 
流量 为 递减 波 ,流量 转换 。VT、RR 受 呼吸 能 力 的 影 
响 , 是 目前 最 常用 的 通气 模式 之 一 。 

6. 持续 气 道内 正 压 (CPAP) 呼吸 机 在 整个 呼吸 周期 
中 只 提供 一 恒定 的 压力 ,整个 通气 过 程 由 自主 呼吸 完成 。 

7. 指令 分 钟 通气 (MMV) ”呼吸 机 按 预 设 每 分 钟 通气 
量 (VE) 送 气 , 若 患者 自主 吸 气 量 低 于 预 设 值 .不 足 部 分 由 
呼吸 机 提供 ; 若 自主 呼吸 气量 已 大 于 或 等 于 预 设 条 .呼吸 机 
则 停止 呼吸 辅助 。 

8. 反比 通气 (IRV) 常规 通气 时 .Ti<Te 
Te 则 为 IRV。 因 完全 背离 自然 呼吸 的 特点 二 
模式 下 设置 , 且 多 需要 应 用 镇 静 - 肌 松 药 .临床 上 
控制 反比 通气 (FC-IRV) 。 主 要 用 于 改善 换 气 功 能 。 

9. 气 道 压力 释放 通气 (APRV) 以 周期 性 气 道 压 
放 来 增加 通气 . 届 定 压 型 通气 模式 .实质 是 CPAP 的 周期 
性 降低 。 主 要 用 于 改善 换 气 。 

10. 压力 调节 容积 控制 通气 (PRVCV) 
时 ,呼吸 机 自动 测定 压力 -容积 (P-V) 曲线 和 自动 调节 斥 力 
水 平 ,使 VT 不 低 于 一 设 定 的 最 低 水 平 ,实质 是 PCV 模式 
由 人 工 调 节 改 为 电脑 自动 调节 。 

11. 容积 支持 通气 (VSV) 在 PSV 基础 上 .呼吸 机 由 
动 测定 P-V 曲线 和 自动 调整 PS 水 平 ,以 ns YT 沐 候 于 
一 设 定 的 最 低 水 平 。 随 着 自主 呼吸 能 力 的 增强 .PS 自动 降 
低 ,直至 转换 为 自然 呼吸 。 

12. 容积 调节 压力 支持 通气 (VRPSV) 也 你 为 压力 放 
大 (VA) ,实质 是 VAV 和 PSV 的 组 合 。 在 自主 呼 吸 足 够 
强 的 情况 下 ,单纯 由 PSV 完成 通气 过 程 . 厅 则 市 畏 助 六 通气 






































压力 控制 通气 




















13. 又 想 所 下 夺 通 Ey wlIRAR) 届 定 压 型 方式 ,有 有 高 





模式 可 多 省 自 主星 在 两 个 压力 水 平王 间断 随意 发 二 ,下 
善人 机 配合 。 

14. 自 适 四 根据 患 
适 的 初 好 
测定 呼吸 力学 变化 .并 自动 调节 通 
为 PCV 为 主 :病情 好 转 . 则 逐渐 转 为 PSV 为 让 ,本 至 撒 山 

15. 成 比例 通气 (PAV) ”是 指 被 通气 者 控制 呼吸 机 、 侧 
呼吸 机 对 人 的 呼吸 能 万 进行 不 同比 例 的 放 天 .是 道 气 模式 


着 的 驳 须 顺 AE、 
呼吸 机 自动 
当 各 疯 稍 加 重 , 收 






通 。 
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第 十 七 篇 呼吸 系统 疾病 


的 发 展 方向 之 一 。 

16. 神经 调节 通气 辅助 (NAVA) 较 PAV 有 更 进一步 
的 发 展 。 其 特点 完全 模拟 自主 呼吸 ,选择 肥 肌 电 活动 (Edi) 
作为 调节 呼吸 机 通气 的 信号 ,以 Edi 的 开始 上 升 点 、 开 始 下 
降 点 分 别 作为 吸 气 触发 和 吸 呼 气 转换 的 标准 ,以 Edi 的 发 
放 频 率 为 呼吸 机 的 送气 频率 ,按照 Edi 大 小 的 一 定 比 例 给 
予 通气 辆 助 , 故 理论 上 “完全 ”符合 呼吸 生理 特点 ,但 发 展 时 
间 短 , 需 积 累 更 多 的 临床 经 验 。 


第 二 节 ”机 械 通 气 的 生理 学 
基础 与 通气 策略 


传统 MV 强调 改善 气体 交换 和 维持 正常 的 动脉 血气 ， 


这 在 重 








者 常 需 要 较 高 的 通气 压力 和 VT, 容 易 导 致 呼 
吸 机 相关 性 肺 损伤 (VALI, 简称 气压 伤 ) 和 循环 功能 的 抑 
制 ,特别 是 前 者 将 显著 增加 病死 率 ,因此 近年 来 强调 在 尽 可 
能 不 增加 或 减少 VALI 和 循环 功能 抑制 的 基础 上 改善 气体 
交换 ,维持 组 织 的 氧 供 .即使 达 不 到 理想 的 动脉 血气 水 平 也 
可 以 接受 , 称 为 肺 保护 性 通气 策略 ,如 定 压 通气 (pressure 
target ventilation, PTV)、 容许 性 高 磋 酸 血 症 (permissive 
hypercapnia, PHC) 。 
现代 肺 通气 的 主要 生理 学 林 础 是 胸 肺 组 织 的 P-V 昌 
正常 P-V 曲线 分 为 二 段 一 点 , 即 陡 直 段 和 高 位 平坦 
点 为 高 位 拐点 (upper inflection point, UIP)。 在 
蛙 直 段 ,压力 和 容积 的 变化 呈 线 性 关系 , 较 小 的 压力 差 即 能 
引起 较 大 的 VT 变化 .是 自主 呼吸 和 MYV 的 适宜 部 位 .其 中 
在 FRC 通气 可 保障 最 佳 的 力学 关系 .最 小 的 呼吸 肌 做 功 和 
正常 的 动脉 血气 水 平 。 在 高 位 平坦 段 , 较 小 的 容积 变化 即 
可 导致 压力 的 显著 升 高 ,增加 VALI 的 机 会 ,并 加 剧 MV 
寸 循环 功能 的 抑制 . 故 UIP 是 VALI 发 生机 会 多 少 的 转折 
i。MV 时 强调 高 压低 于 UIP。 一 般 情况 下 , UIP 相当 于 
容积 占 肺 总 途 (TLC) 的 85% 一 90% 和 跨 肺 讨 35 一 
50cmHH 〇 的 位 什 。 对 常规 控制 通气 而 言 ,UIP 的 容积 水 平 
jf 于 吸 气 未 肺 容积 (Vei) 二 20ml/kg, 压 力 水 平 大 约 相 当 
于 35cmHz0 〇 的 平台 压 . 人 阁 存在 自主 呼吸 时 ,该 庄 力 反映 
的 蜂 须 讨 将 超过 LIP 时 的 水 平 : 此 时 的 平台 庄 以 不 趋 过 
30cmEHL() 为 宜 
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一 、 正 常 容 积 肺 的 通气 


从 FRC 至 UIP; 正常 肺 的 容积 变化 大 约 在 2000ml 以 
[因此 理论 上 可 用 较 小 VT, 也 可 使 用 较 大 VT 通气 - 通 
向 司 况 记 - 自 于 重力 作用 ,下 肺 区 血 流 量 多 ,肺泡 ] 倾 
全 ; 上 及 攻 及 泡 含 气 多 ,毛细 血管 有 隐 闭 往 向 ,但 自主 呼吸 
于 .通过 神经 调 生 和 及 肌 收缩 的 代 偿 作 用 ,上 及 区 血 流 增 
加 下 及 区 通气 增加 .从 凋 防 止血 管 和 肺泡 的 陷 闭 ,MV 
竺 -和 由 于 自主 呼 豚 被 部 分 或 全 部 取代 , 代 偿 














:用 减弱 或 消 
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失 .MV 本 身 有 加 重 肺泡 陷 闭 和 降低 肺 顺应 性 的 作用 , 因 此 
在 神经 -肌肉 疾病 .药物 中 毒 .外 科 手 术 及 麻醉 等 导致 的 呼 
吸 衰竭 ,必须 使 用 较 大 VT 和 较 慢 RR 进行 MV; 若 采用 党 
规 VT 时 , 则 应 合用 一 定 水 平 的 PEEP。 


























一 小 容积 肺 的 通气 


以 急性 肺 损伤 /急性 呼吸 窘迫 综合 征 (ALIARDS) 为 
代表 。 在 ALI/ARDS 患者 ,PV 曲线 出 现 低位 平坦 段 和 低 
位 拐点 (lower inflection point， LIP), 旦 FRC 下 降 ,TLC 仅 
约 为 正常 值 的 1/3, 与 ARDS 前 病理 改变 有 关 。 典 型 
ARDS 的 病变 具有 重力 依赖 性 ,大 体 分 为 高 位 ” 正常 ? 肺 区 
30%% 一 40 吧 ,低位 实 变 肺 区 30% 一 40% ,中间 陷 闭 肺 区 
20%~~30%, 陷 闭 肺 区 导致 LIP 的 出 现 。 陷 闭 肺 区 的 存在 
可 发 生 以 下 不 良 效应 ， 切 变 力 损 伤 ; 呼 气 期 分 流 和 严重 低 氧 
血 症 ; 局 部 肺 血管 收缩 和 肺 循环 阻力 (PVR) 增加 。 单 纯 
MYV 可 加 重 这 些 不 良 反应 。ARDS 患者 PV 则 线 的 低位 3 
坦 段 为 相对 “正常 "肺泡 随 压力 变化 的 结果 ,LIP 则 为 陷 闭 
肺泡 同时 开放 点 , 故 ARDS 患者 P-V 曲线 的 特点 可 总 结 为 
二 段 一 点 , 陡 直 段 的 容积 显著 减少 ,MY 时 ,不 仅 强调 控制 
高 压 ,也 强调 选择 适当 的 低压 。PEEP 位 于 或 略 高 于 LIP 
的 水 平时 ,可 消除 陷 闭 区 ,使 呼 气 末 肺 泡 容积 增 大 至 50% 
以 上 ,从 而 最 大 幅度 地 改善 气 合 ,同时 减轻 肺 损伤 和 改善 及 
循环 。PEEP 的 经 验 数值 为 8 一 12cmHsO 〇 。 高 压 的 控制 与 
: 常 肺 相似。 高 低压 力 的 控制 称 为 PTV, 在 大 部 分 患者 可 
保障 VT 在 大 约 8 一 12ml/kg 的 水 平 , 在 少 部 分 患者 可 能 导 
致 低 VT 和 PHC。 研究 显示 小 潮气 基 通 气 (6ml/kg) 可 以 
降低 ARDS 患者 的 死亡 率 。 为 保障 PTV 实施 ,应 适当 控 
制 RRC20~25 次 /分 ,尽量 不 要 超过 30 次 /分 ) 和 1: EE 
01 3: 1. 5 左右 )。 




















三 、 大 容积 肺 的 通气 


以 慢 阻 肺 和 危重 支气管 哮喘 为 代表 。 由 于 呼出 气流 产 
限 , 出 现 FRC 增 大 和 PEEPi 的 存在 ,其 PV 曲线 的 特 
=- 段 一 点 ,但 基点 上 移 , 陡 直 段 缩短 。 采 用 适 氏 
PEEP, 通 过 对 抗 PEEPi, 护 张 气 道 ,减少 呼吸 功 ,改善 人 机 
配合 。 慢 阻 肺 上 患者 PEEPi 的 主要 形成 因素 为 气 道 的 动态 
陷 半 , 气 道 符 | :等 也 有 不 同 程度 的 影 
响 。 但 在 支 来 为 气 道 笑 膜 充 
库 、 水 种 利 I4 “对抗 气 道 陷 财 ， 
对 其 他 因素 的 影响 很 小 , 故 在 慢 阻 肺 患 者 ,适当 PEEP( 约 
为 PEEPi 的 50% 一 85%) 可 对 抗 PEEPi, 又 不 影响 呼吸 力 
学 和 血 流动 力学 ;但 对 哮喘 患者 , 则 应 严格 控制 ,PEEP 水 
平 一般 不 超过 3 一 5emHsO。 原 则 上 慢 阻 肺 或 支气管 哮 紫 

:的 控制 与 ARDS 相似 .实际 应 用 时 更 倾向 于 选择 
隆 肪 的 顺应 性 增加 ,可 容许 的 VT 也 相应 增 大 ， 






























故 除非 通气 早期 或 有 明显 的 碳酸 氨 根 离子 增加 .通气 压力 
可 适度 增加 ,并 在 RR 较 慢 时 ,允许 较 大 的 VT; 若 RR 过 
快 ,将 导致 PEEPi 增 大 ,显著 限制 VT 的 增加 .因此 严格 来 
讲 , 保 护 性 肺 通气 并 不 完全 适合 慢 阻 肺 患者 。 在 支气管 哮 
喘 患 者 , 肺 组 织 的 基础 顺应 性 基本 不 变 , 呼 气 末 和 吸 气 未 的 
肺 容积 增加 是 发 生气 压 伤 和 循环 功能 抑制 的 基础 ,其 FRC 
至 UIP 的 容积 常 缩小 至 300 一 400ml 以 下 .因此 限制 肺 过 
度 充 气 是 MV 的 核心 , 主要 措施 包括 减 慢 RR. 延 长 呼 气 时 
间 ,降低 VT， PHC。 

综 上 所 述 , MV 的 主要 原则 应 为 控制 高 压 , 不 超过 
UIP; 选 择 合适 的 PEEP, 对 抗 气 道 或 肺泡 的 陷 闭 :为 改 善 气 
道 或 肺泡 的 陷 闭 和 降低 PEEPi, 还 应 选择 适当 的 RR 和 

定 压 通气 的 核心 是 控制 高 \ 低 压力 。 高 、 低 压力 的 控 
制 在 部 分 患者 可 能 导致 VT 和 通气 量 不 足 , 从 而 出 现 PaO。 
降低 .PaCO: 升 高 和 一 定 程度 酸 血 症 ;而 增加 通气 量 又 必然 
导致 通气 压力 显著 升 高 和 肺 过 度 充 气 。 在 维持 适当 气体 交 
换 和 降低 通气 压力 不 能 兼顾 时 ,选择 允许 PaCO: 适 度 升 高 
和 一 定 程度 的 酸 血 症 , 称 之 为 PHC。 在 部 分 重症 ARDS 和 
哮喘 患者 多 采用 此 种 策略 。 


第 三 节 人工 气 道 的 
建立 与 管理 














或 经 上 呼吸 道 插 
+ 和 气管 切 开 两 


人 工 气 道 是 将 气管 导管 直接 放 人 气管 

气管 所 建立 的 气体 通道 ,主要 有 气管 插 管 
He 

(一 ) 人工 气 道 的 建立 ”既往 认为 神志 清 、 烦 躁 不 安 的 
患者 ,气管 插 管 会 引起 反射 性 心脏 停 兵 , 因 而 倾向 于 患者 神 
志 不 清 后 再 插 管 。 \ 严重 的 缺 氢 和 酸 中 
洪 , 风 险 更 大 , 故 目 前 强调 具备 气管 插 管 指 征 者 ,应 及 早 













插 管 。 

经 口气 管 插 管 :用 于 心肺 复苏 .严重 呼吸 衰竭 ,外科 手 
术 ; 也 可 作为 气管 切 开 的 过 滤 措 施 。 保 留 时 间 一 般 不 超过 
1 周 。 


经 名气 管 插 管 :用 于 需 建立 人 工 气 道 ,二 又 允许 一 定时 
间 操 作 的 患者 ;或 经 口 插 管 短期 内 不 能 拔 管 的 患者 。 
口 揪 管 相 比 ,四 者 校 易 而 受 .便于 固定 和 护理 ,一般 2 周 所 
管 1 次。 缺点 是 导管 较 细 . 分 泌 物 引 流 稍 差 ;可 能 影响 典 灾 
引流 。 

气管 切 开 : 主 要 用 于 肺 功能 损害 严重 .党 要 较 长 时 间 
MV 的 患者 。 
(=) 尘 妥 过 湿 楷 直 六 ee 














于 有 的 加 温 湿 


活动 减弱 ,容易 发 生 
千 加 强 湿 化 。 每 
度 约 32~35 CC 。 





第 二 十 章 ”机械 通 

(三 ) 分 泌 物 的 引流 “原则 是 有 疾 即 吸 . 痰 量 不 多 时 可 
2 一 3 小 时 吸 痰 1 次 。 需 强调 吸 疾 前 应 先 吸 高 法 度 氧 数 分 
钟 : 吸 痰 管 插入 时 阻 断 负 压 ,并 超过 导管 远 端 .刺激 呼 吸 道 
黏膜 ,使 患者 将 疾 咳 至 气管 ,释放 负 压 .将 吸 痰 管 左右 旋转 ,「 
并 逐渐 拔 出 , 吸 痰 时 观察 患者 的 面色 ,心律 及 血 氧 饱和 度 
吸 痰 时间 以 不 超过 15 秘 为 宜 。 

(四 ) 拔 管 指 征 一般 指 征 是 感染 基本 控制 :患者 有 一 
定 的 自主 呼吸 能 力 , 吸 气 肌 力 量 足 以 克服 气 道 和 胸 肺 的 阻 
力 ( 如 最 大 吸 气 压 受 - 25cmH:O);: 有 一 定 储 备 肺 功能 (如 
VT>~>5/kg, 肺 活 量 之 15ml/kg); 经 鼻 导 管 低 流 量 吸 氧 的 情 
况 下 ,动脉 血 pH>7. 3,PaO: 之 60mmHg。 


气 的 应 用 





第 四 节 经 面罩 无 创 
正 压 通气 


经 面 单 无 创 正 压 通气 (NPPV) 一 般 用 于 肺 功 能 损害 
轻 , 神 志清 醒 的 患者 , 随 着 对 呼吸 生理 认识 的 深入 和 通气 设 
备 的 改善 ,适应 证 有 所 扩大 。 

(一 ) 对 呼吸 生理 认识 的 深化 ”如 上 述 .正常 肺 陡 直 段 
的 肺 容积 超过 2000ml, 在 严格 控制 压力 的 情况 下 可 允许 较 
大 VT; 慢 阻 肺 和 危重 支气管 肉 映 的 陡 直 段 容积 显著 减 小 
和 和 PEEPi, 初 始 通气 时 应 采取 小 VT、 长 呼 气 时 间 和 适 

当 PEEP。ARDS 出 现 肺 容积 的 显著 缩 小 , 且 病 变 分 布 不 
均 ,选择 VT 应 避免 其 所 产生 的 平台 压 超过 UIP. 并 采用 稍 
高 于 LIP 的 PEEP。 上 述 这 些 要 求 是 NIPPV 能 够 达到 的 。 

(二 ) 呼吸 机 性 能 的 改善 和 功能 的 增加 ”呼吸 机 的 同 
步 性 能 是 影响 患者 依从 性 的 关键 。 同 步 性 主要 取决 于 呼吸 
机 的 反应 时 间 和 触发 水 平 。 目 前 大 部 tt 
的 反应 时 间 仅 数 十 毫秒 。 触 发 灵敏 度 可 人 为 油 节 ,其 中 流 
其 触发 较 压 力 触发 稳定 ,敏感 度 高 ,非常 适合 NPEPV, 现代 
呼吸 机 也 有 较 大 通气 容量 和 足够 的 通气 模式 ,至 少 包 括 指 
令 性 和 自主 行 模式 ,可 完成 绝 大 部 分 NPPV。 

(三 ) 面罩 性 能 的 改善 和 固定 方法 的 改良 “面部 的 密 
闭 性 和 舒适 性 是 影响 疗效 的 重要 因素 之 一 。 我 们 早期 用 组 

的 橡胶 气垫 面 明 ， et 好 ,但 有 27.3 纪 的 
名 梁 部 和 下 上 和 卢 部 。 其 后 改 用 塑料 气垫 而 
村 在 20 一 po 国定 方式 也 从 扣 接 
定夺 力也 尽 恒 不 超过 30emH. 0O、 谭 粒 的 
可 时 和 在 用 仁 胶 面 慌 面 路 .采用 头 哇 进行 
。 织 竺 较 面 加 方便 .舒适 , 轻 症 患 省 呆 






























(四 ) 通气 技术 的 提高 
不 适 . 做 好 解释 工作 可 取得 串 
选择 上 
动脉 血气 的 正常 
吸 做 小 VT 通气 





者 的 配合 。 入 
| 符合 呼吸 生理 、 





个 能 强求 
设 , 完 随 患 阁 呼 
到 洲 增 大 VT. 随 着 低 气 


1865 











第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





血 症 的 改善 和 pH 的 回升 , RR 减 慢 ,患者 自然 会 接受 
NPPV. 

NPPV 主要 用 于 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 (OSAS), 漫 阻 
肺 慢性 呼吸 衰 网 、 左 心 功能 不 全 肺 水 肿 患 者 ,也 用 于 神经 - 
肌肉 疾病 、ARDS. 肺 功能 较 差 的 术 后 患者 ,肺炎 、 肺 灵 
维 化 合并 呼吸 
90 兴 ,气管 插 管 率 和 院内 感染 的 发 生 
缩短 ,病死 率 下 降 或 不 变 。 
疾病 ”。 



































性 纤 
患者 。 不 少 研究 显示 成 功率 达 60% ~ 





吉 












显著 降低 ,住院 时 间 
参见 本 篇 第 四 章 “* 人 慢性 阻塞 性 肺 









第 五 节 ”机械 通 气 的 
临床 应 用 


(一 ) 心肺 复苏 需 迅速 气管 插 管 MV。 参 见 第 十 六 


篇 第 四 章 * 心 及 又 停 和 心脏 性 狂 死 ”。 
(二 ) 肺 外 疾病 ” 气 道 , 肺 组 织 结构 和 呼吸 力学 基本 下 

















Ee 度 改变 ,用 简易 BiPAP 呼吸 机 ,选用 PSV 模式 

S 键 ) ,用 常规 通气 压力 即 可 ,呼吸 驱动 较 弱 的 患者 可 选用 
PSV/PCV 模式 (S/T 键 ) 或 PCV 模式 (T 键 ) ,多 数 患者 用 
党 畦 , 漏 气 较 多 时 选择 面罩 。 咳 嗽 反射 较 差 或 羔 多 有 家 息 
倾向 的 是 者 需 及 早 建立 人 工 气 道 。 

(三 ) 慢 阻 肺 ” 轻 中 度 患 者 可 选用 BiPAP 呼吸 机 经 避 
( 面 ) 童 MV。 重 度 患者 多 和 需 人 工 气 道 ;也 可 应 用 经 面 蛙 
MV ,如 果 正 确 使 用 1 一 2 小 时 , RR、PaCO; 和 pH 无 改善 ， 
应 及 早 气管 插 管 。 治 疗 有 效 者 3 一 6 天 可 和 逐渐 撤 停 ,倘若 复 
发 .可 再 用 。 PSV 十 PEEP 模式 ,从 低压 力 开始 , 待 患 


者 适应 后 ,逐渐 过 滤 至 向 压力 ,使 呼吸 变 深 变 慢 。 明 显 呼 吸 















者 ,应 改 用 PCV 模式 。 平 时 有 
建立 人 工 气 道 后 易 





肌 疲 劳 、.RR 显著 减缓 的 患 
高 碳酸 血 症 的 患者 ,其 残存 肺 功 能 有 限 , 建 
发 生 呼吸 机 依赖 ,应 首选 经 面 单 MV。 

(四 ) 危重 支气管 哮喘 ”应 首选 简易 呼吸 器 经 面 
MV, 随 患者 自主 呼吸 行 小 VT 通气 ,可 取得 的 机 
合 ,使 PaCO;: 迅 速 下 降 ; 通 过 联接 储 气 袋 
得 100 外 的 氧 深度 ,迅速 改善 过 
名 的 气 此 内 喷 人 和 人 气 道 扩张 药 可 迅速 改 
病情 得 以 缓解 。 但 多 数 患者 经 简易 呼吸 器 过 小 后 需 尽 早 建 
立 人 工 气 道 , 采 取 PHC 通气 。 

(五 ) ARDS 原则 上 应 尽早 建立 人 工 气 道 进行 MV， 



























但 对 于 非 感染 因素 诱发 的 ARDS, 如 手术 等 致 病因 来 多 为 
一 次 性 , 短 时 通气 后 可 迅速 改善 低 氧 血 省 ,并 镑 快 脱 离 呼吸 








机 ,可 选择 NPPV; 而 感染 因素 诱发 者 ,病情 焉 ， 多 需 连 续 较 
长 时 间 MV, 并 发 症 多 ,应 及 早 建立 人 工 道 。 通 气 原则 为 
PTV 和 PHC, 危 重 的 早期 患者 也 可 选择 师 开 放 通 气 策略 。 
肺 水 肿 、 肺 间 质 纤维 化 等 多 的 呼吸 识 竭 与 ARDS 有 
近似 的 病理 生理 改变 ,但 程度 较 轻 ,也 可 用 相似 的 方法 进行 
MV, es 先 NPPV。 
六 ) 其 他 ”胸部 或 上 腹部 手术 患者 , 若 有 明显 呼吸 功 
能 损 了 70 岁 以 上 ,或 肥胖 ,可 应 用 NPPV, 进 行 术 前 适应 、 
术 后 支持 。 对 慢性 呼吸 衰竭 缓解 期 的 患者 ,NPPYV 可 改善 
呼吸 肌 疲 劳 ,提高 生命 质量 。 
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第 二 十 一 童 ” 肺 移植 相关 内 科 问 题 


吗 闪 有 效 的 免疫 抑制 治疗 和 外 科 手 术 技 术 的 进步 , 肺 
移 梢 (hang de ne 最 延长 ,对 于 患 有 
进展 人 性 师 部 次 病 的 患者 而 这 , 须 移 植 为 其 提供 了 3 





的 治 













并 方 浊 ea 上 现 的 并 发 症 严 重 影响 患者 生 人 
在 期 .但 对 : 体 硕 官 移 秆 , 肺 移入 总体 生 在 率 较 低 . 
训话 风衣 统计 显示 :有 目 移 植 后 一 年 ,两 年 、; 


公关 和 卫 儿 ,而 十 年 生存 浆 ea 


生前 生存 秦 分 别 为 鸡 兴 、 
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29%。 和 除了 同 种 
种 内 科 并 发 症 。 


异体 移植 物 排 异 反 应 外 , 术 后 还 会 出 现 多 


〖 排 异 反应 】 
急性 排斥 反应 是 一 个 由 受 普 识 别 供 普 细胞 表面 的 组 织 


相 容 性 抗原 引发 的 复杂 免疫 反应 ,在 移植 后 最初 儿 个 月 风 
险 坡 大 , 随 着 时 间 的 延长 浆 浙 下 降 ，- 股 认为 是 淋巴 细胞 介 











导 的 变态 反应 ,诊断 和 治疗 都 是 以 工 淋 巴 细胞 介 导 的 组 织 
病理 学 改变 为 基础 。 临 床 表现 为 发 热 ,咳嗽 .呼吸 困难 、 胸 
腔 积 液 ` 肺 部 哆 音 、 低 氧 血 症 等 ,缺乏 特异 性 。 各 移植 中 心 
均 通 过 对 肺 功能 随访 ,早期 发 现 排 斥 反 应 。 用 力 肺活量 或 
下 降 大 于 10% ,用力 呼 气 中 段 流量 下 降 
人 \ 感 染 或 其 他 并 发 症 发 

加 E 支 气管 镜 活检 
en 人 TBB) 和 支气管 洗 (bron- 
choalveolar lavage,BAL)。 急 性 排斥 反应 组 织 学 分 级 标准 ， 
分 为 5 级 :A0 一 A4。 一 旦 诊断 为 急性 排斥 反应 即 应 予 大 齐 
基 糖 皮质 激素 冲击 治疗 。 急 性 排斥 反应 ( 宇 A2) 常 采用 药 
脉 甲 小 尼龙 10mg/kg, 每 次 50 一 1000mg, 每 日 1 次 ,连续 
应 用 3~5 天 ;此 后 泌 尼 松 1.0 一 0. 5mg/(kg* d).2~~3 周 
治疗 无 效 的 顽固 性 排斥 反 




























































后 逐渐 减 二 。 对 于 糖 皮质 激素 
应 ,目前 他 克 莫 司 方案 蔡 代 环 





tn 急性 呼吸 困难 , 肺 功能 表现 为 阻塞 
说 但 。 诊 断 依 咎 于 临床 表现 和 组 织 学 检查 。 目 前 缺乏 有 效 
Ne a 法 。 





【感染 问题 】 
记 造 成 移植 术 后 里 
[患者 5 于 其 他 实 
肺 是 于 外 环境 中 的 器 记 并 且 需 
免疫 抑制 药物 有 关 。 
(一 ) 细菌 ”下 呼吸 道 细菌 感染 是 
症 ,存在 时 间 分 布 双 峰 效应 ,细菌 | 性 蒜 交 ee = 
个 月 内 最 为 常见 ,移植 术 后 6 个 月 感染 风险 降低 。 常 见 的 
炳 原 体 为 铜绿 假 单 胞 菌 、 鲍 昌 不 动 杆菌 .金黄 色 葡 萄 球 
菌 、 肺 炎 克 雷 伯 落 等 。 早期 细菌 性 肺炎 多 来 源 于 供 体 , 近 
年 来 对 供 体 肺 微生物 第 选 及 应 用 抗 生 迷 预防 其 发 展 .其 
发 生 弄 下 降 。 肺 部 细菌 性 感染 可 以 化 箭 性 支气管 
炎 、 支 气管 扩张 以 及 肺炎 等 形式 作为 后 其 并 发 症 再 次 出 
现 , 并 进展 为 BOS。 
(二) 巨细 胞 病毒 ”巨细 胞 病 斑 (cytomegalovirus。 
CMV) 是 移 值 术 后 坡 常 见 的 病毒 性 感染 ,在 没有 预防 的 情 
况 下 ,移植 后 CMV 感染 的 发 生 率 在 38 闪 一 75 吕 之 问 ,相关 
的 死亡 率 在 2% 一 123% 之 间 。 感 染 高 危 因素 包括 供 体 潜伏 
过 CMV, 采 用 抗 淋 巴 细胞 诱导 


期 和 后 期 死亡 的 原因 之 一 。 肺 
体 器 官 | 可 能 与 移植 
要 使 用 更 大 剂 苔 的 
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无 类 闫 .1 
策 旧 而 获得 证 据 。CMYV 师 炎 确诊 沉 要 依靠 
组 织 . 或 支气管 惠 泡 灌 洗 获得 的 





第 二 十 一 章 ” 肺 移植 相关 内 科 问 题 


致 的 细胞 病理 性 改变 而 作出 诊断 。 有 效 的 预防 和 治疗 
CMYV 感染 对 于 提高 患者 预后 非常 重要 。 

(三 ) 曲霉 ”由 于 移植 肺 持续 接 触 环 境 中 的 微生物 , 移 
植 患者 呼吸 道真 菌 定植 感染 风险 很 高 . 据 估 计 , 约 86% 的 





























患者 有 念珠 菌 定植 .23%% 的 患者 有 曲霉 定植 , 约 15% ~ | 
35 光 的 员 者 发 展 为 侵袭 性 真菌 感染 ,病死 率 高 达 80 当 。 肺 
移植 患者 许多 条 件 性 和 地 方 性 真菌 可 以 引起 肺 部 感染 ， 




















上 让 


血 琢 常见 ， Es 隐 球 菌 . 卡 氏 肺 移 子 菌 等 。 曲 答 














感染 分 为 支气管 吻合 口感 染 ` 气 管 支气管 树 感染 、 侵 袭 性 肺 
炎 ps 3 堆 性 肺 曲霉 病 是 困扰 肺 移植 患者 报 为 











产 重 且 又 危及 生命 的 曲霉 感染 。 现 有 资料 显示 其 发 病 
5%, 大 多 数 出 现在 肺 移植 后 第 一 年 内 。 其 临床 及 影像 学 
见 本 箱 第 八 章 第 二 节 “ 肺 曲霉 病 ”。 

很 多 肺 移植 中 心 应 用 不 同 的 药物 来 预防 真菌 感染 ,日 
前 尚未 达成 一 致 ,最 常见 的 是 两 性 瞪 素 B 雾 化 吸入 单 用 或 
联合 应 用 贷 曲 康 唑 ,近年 来 有 人 采用 口服 伏 立 康 唑 3 个 月 









关 详 





























预防 。 肺 移植 受 者 侵袭 性 肺 曲霉 病 的 治疗 参见 本 篇 第 八 章 
第 二 节 “ 肺 曲 考 病 ”。 
【肾脏 问题 】 
肾 功能 不 全 是 导致 移植 后 死亡 的 重要 原因 之 一 。 移 植 
-年 发 生 率 约 为 25.5% ,5 年 约 为 37. 8%， 约 3? ts 








i 患者 最 终 发 展 为 终 末期 肾病 ,需要 肾脏 替代 治疗 .移植 后 
一 年 和 五 年 需要 透析 的 患者 分 别 占 1.7% 和 3.2%%。 

(一 ) 钙 调 素 持 抗 剂 的 肾 毒性 钙 调 索 持 抗 剂 环 孢 索 
人 A 的 肾 毒 性 已 得 到 广泛 研究 有 急 、 慢 性 两 种 损伤 形式 。 急 
性 是 由 于 肾 小 球 前 动脉 (入 球 微 动脉 ) 强 烈 收 缩 导致 最 血 流 
量 和 肾 小 球 滤 过 率 减少 所 致 ,此 效应 呈 剂 量 依赖 性 ， 
可 逆转 ,在 环抱 素 A 达到 峰 浓 度 的 2 一 4 小 时 内 , 肾 二 
大 ,在 浓度 降 到 最 低 时 , 肾 功 能 回 到 基线 水 平 。 慢 性 肾 毒 性 
机 制 目前 不 是 很 清楚 ,组 织 学 检查 发 现 肾 组 织 结构 的 改变 ， 
包括 肾 小 管 萎缩 ,小 管 间 质 纤维 化 以 及 肾 小 球 硬 化 . 约 
50% 的 患者 组 织 学 检查 提示 局 灶 性 阶段 性 肾 小 球 肾 内。 

(二 ) 溶血 性 尿毒 症 综 合 征 ”在 移植 患者 中 -一 种 衬 见 
而 义 有 洪 在 破坏 性 的 肾 胜 并 发 症 是 深 血 性 尿毒 人 征 
(haemolytic uraemic syndrome, HUS) 。HUS 被 认为 是 钻 
调 索 持 抗 剂 的 不 良 反应 ,在 使 用 环 孢 索 A 或 他 克 贡 司 的 十 
者 中 已 有 报道 。 
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【并 发 肿瘤 问题 】 
(一 ) 移植 后 淋巴 细胞 增多 症 移植 后 淋巴 细胞 增多 
症 (post-transplant lymphoproliferative dise. ses PTID) 是 
后 BB 细胞 异常 又 应 ,包括 良性 的 多 点 及 里 为 
常见 的 恶性 淋巴 瘤 。 师 移植 人 群 并 发 PTLD 发 
1.8%~7.9%.。 
PTID 在 移植 后 的 第 一 华发 病 率 最 高 . 恒 j 
的 复式 不 同 于 晚 发 病例 。 绝 大 多 数 时 发 病例 病变 虹 及 同 种 








人 病 率 为 
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第 十 七 篇 ”呼吸 系统 疾病 





异体 移植 物 ,典型 改变 为 肺 内 出 现 单个 或 多 个 结 节 且 可 能 
合并 织 隔 内 淋巴 结 肿 大 。 腹 腔 内 病变 及 播 散 形式 的 病变 多 
在 一 年 后 发 病 的 病例 中 出 现 。PTLD 的 诊断 主要 依赖 活 组 











请 1| 织 检查 ,通过 原 位 杂交 或 免疫 组 化 染色 的 方式 证 实感 染 EB 


中 病毒 的 细胞 的 存在 。PTLD 的 死亡 率 为 37 中 一 50 中 。 早 
”发 病变 和 局 限于 同 种 异体 移植 物 的 病变 具有 相对 较 好 的 
预后 。 

(二 ) 肺癌 慢性 阻塞 性 肺 疾病 和 肺 纤维 化 患者 本 身 
易于 诱发 肺 瘤 且 大 多 数 有 着 显著 的 吸烟 史 。 即 使 不 是 慢性 
阻塞 性 肺 疾 病 和 肺 纤维 化 的 肺 移植 患者 中 也 有 发 生 肺 瘤 的 
报道 。 在 行 肺 移植 的 慢性 阻塞 性 肺 疾病 患者 中 肺癌 的 发 病 
率 为 2. 0 中 一 3.7 汉 ,而 在 肺 纤维 化 的 患者 中 为 3.4 泊 一 
4.0%。 在 有 关 肺 移植 是 否 会 增加 肺癌 的 可 能 性 以 及 肺癌 
发 病 率 是 否 类 似 于 具有 相似 危险 因素 的 普通 人 群 方面 , 目 
前 存在 争议 。 











【神经 系统 问题 】 

(一 ) 脑 自 质 病 神经 系统 并 发 证 发 生 在 1/4 以 上 的 肺 
移植 患者 中 ,在 治疗 性 药物 浓度 时 就 可 以 出 现 。 除 了 中 枢 神 
经 系统 感染 外 , 绝 大 多 数 并 发 症 的 出 现 与 钙 调 泰 持 抗 剂 的 不 
良 反应 相关 。 这 些 并 发 症 主要 为 起 闫 .头痛 和 感觉 异常 。 

(二 ) 高 氨 血 症 ”有 报道 在 肺 移植 术 后 早期 ,严重 的 特 
发 性 血 症 是 造成 错 迷 的 军 见 病因 之 一 。 腹 部 并 发 症 
〈 如 电 穿 孔 ) ,完全 运用 肠 外 营养 以 及 潜在 的 原 发 性 肺动脉 
高 压 等 促进 了 该 并 发 症 的 危险 性 。 肺 移植 后 出 现 高 氮 血 症 
不 是 由 于 暴发 性 肝 功 能 衰竭 所 造成 的 。 嗜 睡 .精神 激动 和 
痊 首 发 作 预 示 着 高 贫血 症 的 发 生 

(三 ) 脑 卒 中 脑 卒 中 的 发 
制 除了 常见 的 动脉 粥 样 硬化 外 ,还 必须 考虑 针对 这 部 分 人 
群 的 两 种 特殊 栓塞 机 制 。 在 血管 完全 吻合 后 , 肺 血管 树 和 
心 腔 内 未 能 完全 去 除 的 气体 在 术 后 不 久 即 可 形成 气 栓 。 此 
外 ,在 左 心房 吻合 口 处 或 肺静脉 内 血栓 形成 可 在 术 后 数 天 
至 数 周 内 导致 蚁 栓塞 。 











为 5%。 其 发 病 机 


【内 分 泌 问 题 】 
(一 ) 骨 质 破 松 。 肺 移植 后 常见 骨 蜡 减少 和 此 质 硫 松 ， 
糖 皮质 激 类 和 免疫 抑制 剂 的 使 用 在 肺 移植 中 发 挥 重 


用 ,预防 和 治疗 骨 质 踊 松 对 于 改善 患者 的 生活 












是 减少 骨 吸 收 最 好 的 方法 ， 
则 丢失。 指南 推荐 实体 器 官 移植 患 
骨 重 减少 / 骨 质 路 松 即 开始 应 
续 到 移植 后 6 一 2 个 月 ,其 至 终生 应 用 。 








移植 前 应 用 可 有 效 减少 1 
汰 ,移植 前 
用 ,人鱼 少 扩 
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(二 ) 糖尿 病 糖尿 病 可 影响 大 约 1/3 的 肺 移植 存活 
一 年 以 上 的 受 者 。 其 机 制 为 皮质 激素 通过 胰岛 素 抵抗 导致 
了 移植 后 的 糖尿 病 ,此 作用 与 剂量 相关 。 因 此 ,通过 减少 剂 
量 可 以 得 到 改善 。 钙 调 神经 磷酸 酶 抑制 剂 (他 克 英 司 致 禄 
尿 病 的 作用 比 环 孢 索 的 作用 强 5 倍 多 ) 可 以 造成 直接 的 胰 
岛 毒 性 ,在 移植 后 糖尿 病 发 病 机 制 中 起 关键 作用 。 精 尿 病 
是 移植 长 期 并 发 症 中 最 严重 的 一 种 ,是 移植 患者 发 生 移植 
物 排斥 .移植 物 丢失 感染 ,微血管 和 大 血管 并 发 症 的 高 危 
因素 。 指 南 推荐 实体 器 官 移植 患者 ,血糖 大 于 126mg/dl 
和 (或 ) 糖 化 血红 蛋白 超过 6. 5 中 即 需要 治疗 。 
































【血液 系统 问题 】 

最 常见 的 血液 系统 问题 是 贫血 和 白 组 包 减 少 。 通 常 由 
免疫 抑制 药物 ( 吗 替 麦 考 酚 酯 比 其 他 药物 更 常见 )、 蚀 性 疾 
病 、 铁 元 素 缺 乏 (大 部 分 是 由 于 实验 室 检查 抽 血 过 多 所 致 
或 者 肾 功能 不 全 引起 。 一 些 患者 会 发 生 ] 小 板 减 少 ,但 是 
通常 比较 轻微 。 少 数 患 者 (二 1%) 将 发 生 血 栓 性 血小板 减 
少 性 紫 辣 /溶血 性 尿毒 症 综 合 征 。 

















【血栓 栓塞 性 疾病 】 

肺 移植 后 血栓 栓塞 性 疾病 发 生 率 上 升 ,例如 深 静 脉 血 
栓 形成 .肺动脉 栓塞, 据 报道 发 生 率 约 为 8.6% 一 29%。 人 危 
险 因 素 包 括 :高 龄 ,糖尿 病 , 合 并 肺炎 、 活 动能 力 下降 , 中 心 
静脉 置 管 等 ,从 而 导致 高 凝 状 态 。 治 疗 包括 标准 肝素 治疗 
序 贯 华 法 林 长 期 抗 凝 。 肺 栓塞 使 
于 移植 肺 支气管 动脉 血 供 较 ; 
并 且 考 虑 放置 下 腔 静 脉 滤 器 。 
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第 十 八 篇 


消化 系统 






病 包括 食管. 骨 . 肠 . 肝 、 胆 、 胰 等 脏 器 的 器 
质 性 和 功能 性 疾病 ,临床 上 | 分 常见 。 据 统计 轩 肠 病 和 用 
病 引 起 的 疾病 负担 占 所 有 疾病 的 十 分 之 一 ,在 我 国 胃癌 和 
肝癌 分 别 是 引起 恶 提交 溃 考 玫 因 的 第 一 立 和 第 三 位 疾 
病 。 掌 握 ; 从 及 与 疾病 的 关 
系 了 效 的 防治 手段 是 十 分 
重要 


上 
上 构 








【消化 系统 结构 功能 特点 与 疾病 的 关系 了 
胃 肠 道 的 主要 生理 功能 是 摄取 、 转 运 和 消化 食物 ,吸收 
营养 和 排泄 废物 。 食 物 在 胃 肠 道内 经 过 -- 系 列 复杂 的 消化 
分 解 过 程 ,成 为 小 分 子 物质 ,被 肠 道 吸收 .肝脏 加 工 , 变 为 体 
内 物质 , 供 全 身 组 织 利 用 ;其 余 未 被 吸收 和 无 营养 价值 的 残 
淹 构 成 类 便 , 被 排出 体外 。 食 物 成 分 在 骨 肠 道内 的 消化 分 
解 需 要 依靠 胰腺 、 胃 肠 腺 分 小 的 水 解 酶 .肝脏 分 泌 的 胆汁 以 
及 肠 菌 酶 等 的 酶 促 反应 参与 。 而 已 消化 的 营养 成 分 的 吸收 
则 必须 有 结构 和 功能 完整 的 肠 黏膜 上 皮 细 胞 , 肠 黏 膜 上 皮 
疏 收 功能 不 全 和 平滑 肌 收 缩 功 能 异常 是 引起 角 肠 道 疾 病 的 
主要 病理 过 程 。 先 天 性 和 后 天 性 酶 缺乏 、 肠 稿 膜 炎 性 和 肿 
瘤 性 病变 .小 肠 内 细菌 生长 ( 盲 社 综合 征 ) 使 胆 盐 分 解 而 失 
去 消化 脂肪 的 作用 、 肠 段 切 除 过 多 ( 短 肠 综合 征 ) 送 失 大 其 
妊 腊 吸收 面积 等 是 造成 消化 和 吸收 不 良 的 主要 原因 。 
消化 道 的 活动 受 自主 神经 支配 ,交感 兴奋 或 抑制 可 导 
致 胃 肠 动力 的 变化 。 迷 走神 经 受 损 可 引起 骨 十 二 指 肠 对 扩 
张 的 异常 第 感性。 丘脑 下 部 是 自主 神经 的 皮层 下 中 枢 . 也 
是 联络 大 脑 与 低位 中 枢 的 重要 环节 。 消 化 道 并 不 只 是 一 条 
有 上 皮 内 衬 的 肌肉 管道 , 它 具 有 肠 神 经 系统 (enteric 
nervous system, ENS) .可 以 不 依赖 中 枢 神 乡 es 
立行 使 功能 ,被 称 为 “ 肠 之 脑 "。ENS 可 直接 接受 胃 


内 各 种 信号 ,被 激活 后 分 泌 的 神经 递 质 为 多 肽 分 子 ， 和 » 






























消化 系统 疾病 





王 吉 泡 ” 刘 厚 钰 ” 朱 无 难 


物质 ,阿片 类 多 肽 .生长 抑 索 、 
ENS 有 许多 反射 通路 同时 也 受 中 枢 神 名 


肠 血 省 


生活 性 肽 (VIP) 等。 
的 调节 ( 脑 - 肠 轴 )， 


它 在 调控 胃 肠 道 的 运动 .分泌 ,血液 和 水 及 电解 质 转运 上 都 


有 重要 作用 。 中 枢 神 经 系统 、 自 主神 经 


作用 。 


各 种 精神 因素 ,尤其 是 长 期 高 度 紧 


:系统 和 ENS 的 完 异 
性 以 及 它们 之 间 的 协调 对 于 胃 肠 道 动力 的 调 





j 六 起 


Le 


张 可 以 干扰 高 级 神 


经 的 正常 活动 ,造成 脑 - 肠 轴 的 吉 乱 ,引起 内 脏 感 党 过 敏 ， 进 


而 引起 胃 肠 道 功 能 的 紊乱 。 
骨 肠 道 激素 (来 源 于 寺 肠 道内 





卓 胞 和 神经 细胞 的 


小 分 子 活性 物质 和 多 肽 ,作为 神经 信息 的 传递 物质 . 称 为 脑 


上 肠 肽 ) 对 于 维持 消化 道 正常 
之 间 以 及 骨 肠 激素 与 胃 肠 各 种 纪 








必 素 分 泌 过 多 可 产 4 
分 泌 过 多 可 造成 * 胰 性 替 乱 ”, 胃 动 素 外 
电 活动 和 机 械 活动 ,主要 影响 消化 问 期 
胃 结 肠 反 射 的 调节 有 关 。 因 此 胃 肠 道 神 
能 是 导致 一 些 症状 综合 征 如 功能 
的 病因 。 此 外 , 肠 免 疫 









: 理 功 能 是 不 可 缺少 的 . 骨 肠 激 


胞 组 织 、 器 官 之 间 


才能 维持 生理 功能 ,一 旦 这 种 平衡 被 打破 ,就 可 以 


-区 综合 征 ;VIP 
烈 刺激 上 消化 道 
的 直肠 运动 .可 能 与 
经 分 泌 的 失衡 有 上 
七 不 良 、 肠 易 激 综 


系统 可 能 在 系统 性 








相关 淋巴 组 织 
别 进 入 胃 肠 道 的 抗原 ,鉴别 哪 上 
这 的 要 自 ?于 些 应 引 
国 于 消 We a 





i 六 





和 免疫 耐 受 的 发 展 中 走 
常见 的 茜 膜 相关 淋巴 组 织 的 一 部 








i 要 作用 , 轩 肠 道 
分 ,可 识 










L869 


一 和 胞 受 
通过 糖 原 分 解 及 异 生 供 
成 , 必 茂 摄取 葡萄 糖 ,在 调节 血糖 浓度 、 维 持 其 稳 态 中 起 重 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


只 细胞 .构成 消化 道 的 免疫 保护 屏障 ,保护 骨 肠 道 不 受 外 来 
致 病因 子 的 侵袭 . 当 这 种 功能 受 损 时 即 出 现 相 应 的 疾病 。 
正常 的 肠 道 微 生 态 环境 对 维持 人 的 健康 状况 .抵御 外 来 微 
受害 、 防 止 疾病 的 发 生 具 有 重要 的 意义 。 近 期 提出 
肠 - 脑 轴 ”(microbiota-gut-brain-axis) 的 概念 . 认 
We 与 多 种 疾病 的 发 病 有 关 。 
"| 是 体内 碳水 化 合 物 、 蛋 白质 、. 脂 质 、 维 生 素 合成 代 
i 通过 各 种 复杂 的 酶 促 反应 而 运转 ,一 旦 肝 细 
损 停 止 工作 或 由 于 酶 的 缺乏 均 可 引起 疾病 。 例 如 肝脏 
给 葡萄 糖 ,又 通过 禧 醉 解 、 糖 原 合 


















































要 作用 ,其 功能 被 干扰 时 ,例如 酒精 中 毒 ,就 可 产生 低 血 糖 ; 
又 如 肝脏 是 合成 白 蛋 白 和 某 些 凝血 因子 的 唯一 场所 , 肝 细 





胞 坏死 或 肝脏 储备 功能 下 降 时 ,蛋白 合成 功能 障碍 .可 出 现 
凝血 酶 原 时 间 延 长 以 及 低 白 蛋 白 血 症 。 中 性 脂肪 的 合成 、 
释放 ,胆固醇 的 合成 ,磷脂 脂 蛋 白 合 成 以 及 脂肪 运输 ,者 在 
肝脏 内 进行 。 病 理 情 况 如 肝脏 缺少 wm- 抗 胰 蛋 白兰 时 ,可 发 
生 肺 气 肿 和 和 肝 硬 化 ;缺乏 铜 蓝 蛋白 时 可 出 现 肝 豆 状 核 变性 
酒精 性 肝病 ,糖尿 病 患 者 脂 质 在 肝 内 积聚 形成 脂肪 肝 均 是 
影响 肝脏 脂 质 代谢 的 结果 。 

叶 脏 又 是 体内 主要 解毒 器 官 ， 
re 二 
汁 生成 的 场所 ,各 种 原因 引起 胆汁 酸 合成 、 转 必 . 排 滤 
的 障 得 均 可 引起 胆汁 淤积 性 肝病 和 脂 溶 性 维生素 缺乏 。 药 
物 在 肝脏 内 的 代谢 主要 是 通过 肝 细 胞 光 面 内 质 网 上 的 
体内 以 细胞 色素 Pa 为 主 的 一 系列 药 酶 作用。 肝脏 在 终 
药 代 动力 学 中 起 重要 作用 。 反 过 来 药物 及 其 代谢 产物 也 可 
引起 时 脏 损害 ,导致 药物 性 肝病 。 
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【分 类 了 


0 器 官 分 类 , 主要 临床 症状 和 当 见 疾病 有 : 





) 食管 疾病 主要 症状 为 咽 下 困难 、 胸 售后 烧灼 
yn 管 反 流 。 常 见 疾病 有 胃 食 管 反 流 病 ,食管 癌 、 食 管区 


门 关 到 绍 FE 。 
Ea 崩 、 十 二 指 肠 疾病 ”主要 症状 为 上 腹部 不 适 , 凑 
心 常见 疾病 有 胃炎 、 消 化 















疡 、 轩 冶 A 指 肠 ; 
ey 小 肠 疾病 
凑合 时 贿 状 或 水 样 , 当 发 生 消 
从 用 成 ,可 伴 有 全 上 
‘性 肠炎 (包括 病毒 性 
& 、 克 罗 思 病 、 吸 收 不 
(四 ) 结肠 疾病 主 A 
腹 污 或 么 液 、 朋 ee 


oy Ws 腹胀 和 上 腹 演 ， 
仁 上 时, 则 念 消化 不 
缺乏 的 表现 。 常见 疾 
i 急性 出 血性 坏死 














































门静脉 高 压 征 和 营养 代谢 
炎 , 非 酒精 性 脂肪 性 肝病 、 酒 
精 性 肝病 、 和 性 肝病 、 遗 传 性 肝病 .药物 性 肝病 、 肝 脓 
肿 、 各 种 病因 引起 的 肝 硬 化 、 原 发 性 月 5 

(六 ) 胆道 疾病 ”主要 临床 表现 有 右上 腹 疼 痛 ( 胆 绞 
闯 ) 和 黄 症 。 常 见 疾病 有 胆石 症 、 胆 洪 炎 、 胆 管 炎 、 胆 道 映 虫 














症 等 。 
(七 ) 胰腺 疾病 ”主要 临床 表现 有 上 腹部 疼痛 (可 向 腰 
背部 放射 ) 和 胰腺 分 沁 障 得 所 引起 的 小 肠 吸 收 不 良和 代谢 
闪 乱 。 常 见 疾病 有 急 、 习 性 胰腺 炎 和 胰腺 冶 
( 八 ) 腹膜 ,肠系膜 疾病 ”版 痪 与 消 f 
系 。 ie 此 消化 器官 的 ; 浆 腔 层 

























腹膜 疾病 的 
常 pn 各 








【诊断 与 鉴别 诊 
任何 诊断 的 确立 都 应 包括 以 下 由 方面 :外 疾病 的 诊断 


依 断 】 







度 ( 轻 .中 、 重 ) ;@ 奖 
生 ; oa 确 基 机 









体征 ,常规 化 验 及 其 他 特殊 
析 的 基础 上 ,而 


仿 查 结果 ， 并 进行 全 
有 较 广 博 的 临床 基础 知 识 ,包括 生 





化 ,免疫 ,内 镜 , 影 像 诊 断 等 方面 的 知识 和 技能 。 
人 病史 





病史 是 诊断 疾病 的 基本 资料 ,在 诊断 消化 
el 依据 ， 例如 典型 的 消化 性 湿 
完整 病 史 的 采集 对 于 用 
: i 
般 秽 、 月 经 史 ,性 接触 史 、 职 业 环境 因素 .旅游 史 、 过 去 手术 
史 ( 包 括 麻醉 记录 ) ,输血 史 等 。 
(二 ) 症状 ”上 典型 的 消化 系统 疾病 多 

状 , 但 也 有 病变 在 消化 系统 而 症状 看 
他 系统 的 疾病 。 询 问 症状 时 应 了 解 症状 的 浊 

1 厌食 或 食欲 缺乏 ”多 见于 消化 系 
车 \ 慢 性 胃炎 病毒 性 肝炎 等 ,但 也 常见 于 全 身 性 
人 i 核 . 尿 霉 症 .精神 神经 障碍 和 





本 消化 系统 的 症 















ER 
轩 ] 















锅 官 包括 






声 引 起 








叶 用 管 .胰腺 ,上 族 均 可 轴 起 恶心 与 哎 
吐 .而 炎症 合并 梗阻 的 管 腔 、 肠 醒 阳 几乎 无 


齐心 内 性 虹 


疯 , 早 


例外 地 发 全 K 叶 在 其 他 系 乡 
性 \ 跨 内 床 增高 .迷路 炎 、 尿 每 症 ,于 
其 媳 娠 等 易 敏 哎 吐 的 情况 

3. 暖气 居 进 入 轩 内 的 冠 “ 








记过 多 而 自 品 腔 溢 出 的 现 








象 。 频繁 暖气 多 因 精 神 因 迷 ,饮食 习惯 不 良 (如 进食 、 饮 水 
过 和 急 )、 吞 咽 动作 过 多 (如 口 活 过 多 或 过 少时 ) 等 引起 ,也 可 
由 于 消化 道 特别 是 胃 、 十 二 指 肠 ,胆道 疾病 所 致 . 

4. 咽 下 困难 ”多 见于 咽 、 食 管 或 食管 周围 的 器 质 性 疾 
病 如 咽 部 月 肿 、 食 管 炎 、 食 食管 裂孔 疝 、 纵 隔 和 肿瘤、. 主 
动脉 瘤 等 ,也 可 由 于 食 答 运 动 功能 障碍 所 引起 (如 南 门 失 弛 
组 证 ) 。 

各 莓 惑 或 胃 灼 热 (heartburn) 是 一 种 胸骨 和 剑 突 

后 的 烧灼 感 ,主要 由 于 炎症 或 化 学 刺激 物 作用 于 食管 夭 膜 
而 引起 ,有 时 伴 有 酸性 胃液 反 流 至 口腔 。 常 见于 骨 食 管 反 
流 病 。 
6. 腹胀 ”腹胀 的 原因 有 凡 肠 积 气 、 积 食 或 积 烘 .腹水 
腹 内 肿 物 , 胃 肠 运动 功能 失调 等 。 
7. 腹痛 ”腹痛 是 轩 肠 道 功能 性 疾病 较 常 见 的 症状 ,可 
表现 为 不 同性 质 的 疼痛 和 不 适 感 ,由 各 种 疾病 所 致 
了 解 腹 靖 的 诱因 、 发 作 时 间 、 持 续 性 或 阵 发 性 ,疼痛 的 部 位 、 
性 质 和 程度 ,是 否 放射 至 其 他 部 位 、 有 无 伴随 症状 以 及 加 重 
或 级 解 因素 等 。( 参 见 本 篇 第 三 章 第 一 节 “ 腹 痛 ") 

8. 腹 块 要 者 最 初 觉察 腹 块 的 日 期 .当时 的 感 
觉 , 腹 块 出 现 后 发 展 情况 ,是 经 常 还 是 偶尔 存在 ,出 现 .消失 
的 时 间 和 条 件 以 及 有 无 伴随 症状 。 

9. 腹泻 ”县 于 肠 师 动 加 速 . 肠 分 泌 增多 和 吸收 
障 得 所 致 ,见于 肠 道 疾病 , 亦 可 由 精神 因素 和 其 他 器 官 疾病 
所 引起 腹泻 伴 水 样 或 糊 状 辩 便 提 示 小 肠 病变 。 结 肠 有 炎 
证 , 淡 疡 或 肿瘤 病变 时 .类 便 可 合 脓 、. 血 和 黏液 。 

10. 里 急 后 重 ， 里 急 后 重 是 直肠 激 车 症 状 , 多 因 炎 症 
或 直肠 辣 引 起 。 

11 便秘 多 数 反 映 结 肠 平滑 册 、 腹 肌 、 脑 肌 及 肛 提 肌 
张力 减低 , 肠 梗阻 ,直肠 反射 减弱 或 消失 ,也 可 由 于 结肠 缺 
过 驱动 性 颗 动 或 出 口 醒 阻 所 致 。 常 见于 全身 性 疾病 ,身体 
虚弱 .不 良 排便 习惯 ,功能 性 便秘 等 情况 .以 及 结肠 ,直肠 、 
肛门 疾病 。 
12， 呕血 、 黑 便 和 便血 ”呕血 和 黑 便 提示 上 消化 道 包 
括 食管 . 因 、 十 二 指 肠 和 胆道 系统 出 血 。 每 日 出 血 世 超过 
60ml 才 会 产生 昭 便 。 上 1 在 二 过 大 县 胃 肠 排 空 加 
速 时 ,也 可 排出 饼 “消化 道 包 括 小 肠 、 结 肠 
等 ,往往 量 暗 红色 .出 血 部 位 越 近 肛 门 , 便 出 血液 。 
13 黄 辣 黄 病 的 鉴别 很 重要 。 肝 细胞 性 黄 辣 和 阻塞 
性 黄 总 主要 见于 消 人 炎 . 盾 硬化、 胆道 阻塞， 
亦 可 由 于 先天 性 胆 红 素 代 询 容 血 性 黄姜 见于 各 
种 原 内 引起 的 溶血 .居于 
三 ) 体征 全面 
的 诊断 和 鉴别 诊 隐 
便 化 引起 ,如 有 奇 脉 和 
包 炎 所 致 。 观 察 而 部 | 
人 性。 检查 丫 腔 下 入. 这 对 


{A 时 
慢性 获 缩 性 凡 炎 , 肠 吸 收 不 良 等 症 常 华 有 舌 炎 。 口 腔 小 演 
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第 二 这 “总 论 


疡 和 大 关节 炎 常 提示 炎症 性 肠 病 。 皮肤 表 现 是 诊断 肝病 的 
重要 线索 ,时 蛛 疙 . 肝 堂 \ 肝 病 面容 . 黄 冶 、 上 腹壁 静脉 曲张 都 
是 存在 慢性 肝病 的 标志 。 腹 部 检查 对 消化 系统 疾病 的 诊断 
尤为 重要 。 检 查 时 应 注意 腹部 的 轮 廊 .电动 波 、 腹 壁 静 脉 曲 
张 及 其 分 布 与 血 流 方向 ,压痛 点 (固定 压痛 点 更 有 意义 ) 、 反 
跳 痛 \ 腹 肌 强 直 、 移 动 性 浊音 、 振 水 音 、 鼓 音 、 肠 鸣 音 、. 肝 脾 肿 
大 等 。 急 性 腹痛 时 应 判断 有 无 外 科 情 况 . 疝 出 口 的 检查 可 
排除 嵌 顿 疝 , 对 于 急 腹 症 患 者 是 必要 的 。 当 能 到 腹 抉 时 .应 








































了 解 其 部 位 ,深浅 ,大 小 ,形状 和 表面 情况 、 硬 度 . 有 无 移动 ， 


性 ` 压 痛 和 搏动 等 ,以 判断 病变 的 性 质 和 所 累及 的 器 官 。 在 
性 腹 海 便血、 下 上 腹痛 的 病例 .直肠 指 的 
常 可 及 时 地 诊断 或 排除 直肠 癌 等 重 变 , 决 不 
可 省 略 。 发 现 体征 还 应 注意 其 动态 变化 。 
(四 ) 辅助 检查 
1. 化 验 检查 血 常 规 和 血液 生化 检查 对 骨 肠 道 疾病 
人 缺乏 特异 性 诊断 价值 。 但 这 些 检查 对 估计 某 些 
度 和 活动 性 有 一 定 作用 ,例如 胃 肠 道 出 血 忠 
性 贫血 ; 克 罗 恩 病 影响 回肠 末端 .可 引起 叶酸 和 维 Bi 
缺乏 而 有 大 细胞 性 贫血 ;消化 道 症 或 缺 血性 腹痛 时 
可 有 白细胞 升 高 。 小 肠炎 症 忆 
可 有 血沉 增 快 和 C 反应 蛋白 升 高. 低 扬 
的 吸收 不 良 、 活 性 肠 病 和 和 蛋白 丢失 性 肠 病 。 闻 
检查 对 胃 肠 道 疾病 是 一 种 简 使 易 行 的 诊断 手段 . 对 肠 道 感 
染 、 寄 生 虫 病 、 腹 演 便秘 和 消化 道 出 血 尤 其 重要 .必要 时 还 
须 作 细菌 检查 或 培养 。 准 便 的 肉眼 观 妆 
白细胞 , 找 脂 肪 滴 及 虫 卵 往往 可 提供 有 
料 , 不 可 和 忽视。 血清 胆 红 素 、 尿 液 有 
试验 包括 反映 肝胆 细胞 损伤 的 血泊 
合成 功能 的 指标 ,如 血清 蛋白 (A 
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中 定 和 反 哑 肝 细 胞 








值 。 血 清 、 胸 腹水 炎 有 诊断 价值 :中 














二 有 水 
液 泌 来 和 上 胰 酶 泌 素 刺 莱 藤 授 酰 -对 适 菜 甲酸 


(BT-PABA) 试 3 
泌 功 能 ;脂肪 
呼吸 试 ? 


可 反映 胰腺 外 
、 3 吸收 试验 、 扎 
定 小 肠 吸 收 功能 .对 人 炎 和 吸收 不 
和 和 鉴别 诊断 价值 ,后 两 种 尚 可 用 于 测定 小 
生长 。 观 水 检查 允 、 肝 硬化 
价值 。 
9-9 等 用 4 
价值 的 畏 且 放 
定 (RIA)、 醇 联 狗 关 = 
(PCR) 等 已 
因 芋 片 的 应 用 有 荔 于 对 4 
2. 超声 显 像 ”是 ; 
性 检查 。 可 显示 肝 、 脾 、 明 襄 的 大 小 和 轮 ! 对 证 鸳 畦 别 是 
肝 脓 串 的 诊断 带动 较 大 .对 神 阻 性 黄 章 患 天 可 以 壕 束 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


鉴别 是 由 于 肝 内 还 是 肝 外 原因 引起 ,并 能 测定 梗阻 部 位 (在 
肝 门 区 、 硬 头 还 是 胆 总 管 ) 和 梗阻 性 质 (肿瘤 或 结石 )。 对 腹 
水 和 腹腔 内 实质 性 肿块 的 诊断 也 有 一 定价 值 。 实 时 灰 阶 B 
型 超声 显 像 ,显著 地 提高 了 诊断 胆 衷 结石 . 胆 总 管 扩张 . 门 
静脉 扩张 .胰腺 肿 大 、 肝 胰 占 位 性 病变 的 正确 性 ,并 能 监 

”或 导 引 各 ,例如 穿刺 肝 脓 肿 抽 腑 、 穿 刺 肝 或 胰腺 



































3. X 线 检查 ”腹部 平 片 对 于 诊断 胃 肠 穿孔 、 骨 肠 梗 
阻 ,不 透 X 线 的 胆 结石 等 有 帮助 。X 线 钢 餐 检查 适用 于 怀 
疑 有 食管 胃 疾 病 ,但 胃镜 检查 阴性 病例 ,如 弥漫 浸润 型 胃 
癌 , 责 门 失 弛 缓 症 等 。 由 于 小 肠 CT 和 小 肠 镜 在 小 肠 疾 病 
诊断 上 的 应 用 .小 肠 插 管 注 钢 造影 已 很 少 应 用 。 标 准 试 餐 
加 服 固体 小 钢 条 可 在 X 线 下 进行 胃 排 空 试验 。 数 字 减 影 
血管 造影 术 有 助 于 评价 血管 的 解剖 和 病变 ;选择 性 腹腔 动 
脉 .肠系膜 动脉 造影 对 于 消化 道 出 血 的 定位 诊断 很 有 帮助 。 
经 皮 肝 穿刺 或 经 动脉 .静脉 导管 门静脉 造影 术 则 有 助 于 判 
断 门静脉 阻塞 的 部 位 、 侧 支 开 放 的 程度 ,外科 门 腔 分 流 术 和 
用 移植 的 术 前 评估 。 借 助 X 线 进行 介入 如 血管 成 形 术 、 支 
架 成 为 治疗 动 .静脉 和 胆道 阻塞 的 重要 手段 。 
计算 机 化 断层 显 像 (CT) 和 磁 共 振 成 像 (MRDI) 的 影像 
学 诊断 ,尤其 是 CT 在 消化 系统 疾病 的 诊断 上 越 来 越 重 要 。 
CT 对 腹 内 脏 器 病变 . 
月 肿 肿瘤、 结石 等 能 















对 弥漫 性 病变 如 脂肪 肝 、 肝 硬化 、. 胰 


病变 .进行 肿瘤 术 前 TNM 分 期 。 
应 用 蛛 旋 CT 导 腔 内 成 像 的 图 像 后 处 理 还 能 进行 仿 
真 式 胃镜 ,小 肠 肠 镜 的 检查 。 做 共振 胰 胆 管 造 影 术 
(CMRCP) 是 诊断 胆道 .胰腺 疾病 的 一 项 很 有 前 途 的 无 创伤 
性 检查 。 磁 共振 血管 造影 术 (MRA) 可 以 清楚 地 显示 门 静 
永 及 其 分 支 和 腹腔 内 动脉 血管 情况 ,在 诊断 上 可 取代 上 述 
创伤 性 血管 造影 。 
4. 内 罕 镜 检查 
护 倘 ,胆道 倘 , 小 肠 镜 结肠 镜 \ 噶 腔 镜 。/ 
比 道 腔 内 病变 和 拍照 
-消化 道 出 血 原因 及 部 外 
身 的 活检 通道 将 导管 插入 十 二 指 肠子 
(ERCP) 已 成 为 诊断 和 治疗 胰腺 、 
结肠 镜 可 插 过 回 观察 回肠 整个 
结肠 。 双 气 刀 推 进 式 小 肠 镜 可 到 达 小 肠 任 何 部 位 ,是 大 多 
数 小 肠 疾病 最 理想 的 诊 沙 胶 殉 内 锅 可 以 无 创 展现 小 
肠 全 貌 , 对 于 小 盟 出 备 有 较 贡 诊断 价值 。 某 些 朵 难 病例 还 
作 术 中 内 镜 。 胃 锐 , 结 肠 镜 结 合 寿 个 
能 对 早期 胃癌 及 早期 肠 闪 


















消化 内 镜 包 括 食 管 镜 、 胃 镜 、 十 二 指 
立 用 内 镜 可 以 直接 


录像 记录 , 急 





























有 各 于 袁 


























:出 诊断 。 放 大 内 镜 能 将 局 部 
用 大 10 一 100 倍 , 可 观察 到 骨 小 止 和 结肠 黏 异 腺 
来 内 蚀 技 术 . 宽 有 助 


曾 生 的 检 出 率 ， 维 




















(narrow band imaging. NBI) 内 镜 是 利用 罕 带 (415nm 及 
540nm 的 窄带 光 ) 成 像 技 术 完成 影像 处 理 的 电子 内 镜 系 
统 。 该 NBI 内 镜 系统 提高 了 对 食管 . 胃 、 肠 道 病 变 表面 的 
细微 构造 .毛细 血管 的 观察 .是 消化 道 癌症 早期 诊断 的 一 大 
进步 。 共 聚焦 内 镜 (confocal endoscope) 是 将 激光 扫描 共聚 
焦 显微镜 整合 于 传统 电子 内 镜 的 头 端 生成 共聚 焦 显 微 图 
像 。 每 一 个 合成 图 像 大 致 可 以 代表 组 织 标本 的 一 个 光学 切 
面 ,可 获得 消化 道 实时 组 织 病理 学 图 像 ,被 称 为 “ 光 活 检 ”。 
在 诊断 Barrett 食管 .上 皮 内 瘤 样 变 和 早期 交 \ 胶 原 性 肠炎 
等 疾病 时 ,共聚 焦 内 镜 可 以 对 可 疑 病变 进行 靶 向 活检 ,提高 
病变 检 出 率 。 内 镜 光 相干 成 像 技 术 (optical coherence 
tomography,OCT) 是 一 种 对 消化 道 腔 内 深层 显 征 结 构 进 
行 快速 实时 显影 的 无 创 成 像 术 。 发 射 光波 照射 到 组 织 表 
面 ,通过 收集 反射 回来 的 光线 ,测量 其 延迟 时 间 成 像 ,分 辨 
率 极 高 。OCT 成 像 又 称 为 光学 活检 。 目 前 多 用 于 Barrett 
食管 的 诊断 以 及 克 罗 恩 病 与 溃疡 性 结肠 炎 的 鉴别 诊断 。 
超声 内 镜 对 于 骨 肠 道 隆 起 性 病变 的 性 质 与 起 源 ,尤其 
是 膜 下 病变 诊断 有 很 大 帮助 ,还 可 了 解 病变 侵犯 管 壁 深度 。 
配合 经 超声 内 镜 细 针 多 部 位 活 组 织 检查 有 确诊 
作用 。 可 用 于 诊断 食管 癌 . 胃 癌 、 谈 腹 癌 ( 定 位 和 分 期 )。 对 
胰腺 癌 的 诊断 和 能 否 切 除 的 评价 以 及 胰腺 内 分 小 肿瘤 的 术 
前 定位 很 有 帮助 。 还 能 诊断 慢性 胰腺 炎 胆石 症 ` 纵 隔 肿瘤 
和 上 腹腔 内 其 他 肿 癌 如 淋巴 瘤 、 肾 上 腺 肿瘤 ,并 有 助 于 直肠 冶 
各 肺癌 的 分 期 。 
微型 腹腔 镜 检 查 创伤 小 ,安全 性 高 ,对 了 解 腹腔 块 物 的 
性 质 ,确定 腹水 的 病因 ,尤其 是 对 肝胆 疾病 ,结核 性 腹膜炎 
站 腹膜 间 皮 瘤 的 诊断 与 鉴别 诊断 有 一 定 帮助 。 超 声 股 腔 镜 
(laparoscopic ultrasonography) 的 应 用 ,可 以 更 清楚 地 观察 
腹膜 \ 肝 及 血管 结构 ,对 于 消化 系统 恶性 肿瘤 的 分 级 起 到 重 
要 作用 。 带 有 多 普 勒 超声 的 腹腔 镜 可 以 看 到 肿瘤 对 于 血管 
的 浸润 程度 。 
5. 活 组 织 检查 “” 肝 穿 刺 活 组 织 检 查 是 确诊 慢性 肝病 地 
有 价值 的 方法 之 一 。 用 于 建立 肝病 的 临床 诊断 ;确定 已 知 肝 
病 的 活动 性 目前 状况 ;评价 肝病 治疗 的 效果 ;对 寞 
常 的 肝 功 能 ; 价 ;不 明 原 因 发 热 , 黄 盖 、 有 时 大 的 鉴别 。 注 
血 功能 障碍 者 可 行经 侨 葬 脉 肝 活检 。 此 外 ,在 内 镜 直 视 下 ， 
可 用 活检 针 到 食管 骨 或 肠 道 蒜 膜 病变 组 织 作 病 
理 检查 ;在 超声 或 CT 导 引 下 ,用 细 针 经 皮 穿 刺 实质 性 肿块 
或 经 超声 内 镜 经 骨 穿 刺 胰腺 作 组 织 学 和 细胞 学 检查 ;经 腹 腑 
镜 行 腹膜 活检 ;还 可 通过 外 科 手 术 进 行 活 组 织 检查 。 
6 脱落 细胞 检查 “冲洗 或 剧 掠 消化 管 腔 黏 膜 ( 特 别 征 
在 内 镜 直 视 下 操作 ) ,收集 脱落 细胞 作 病理 检查 ,有 助 于 次 
汐 的 诊断 .对 食管 冶 和 胃癌 。 通 过 内 镜 胰 腺 
插 管 收集 胰腺 J 胰腺 癌 的 诊断 有 较 高 的 阳性 率 。 
7. 胃 肠 动力 学 检查 ”测定 食管 腔 24 小 时 pH 和 食管 
笑 约 肌 水 平 的 腑 内 上庄 力 ,对 诊断 胃 食 管 反 流 病 很 有 价 
值 :并 可 了 解 食管 各 段 的 活动 力 . 对 诊断 和 鉴别 食管 运动 说 

























































































碍 性 疾病 如 食管 痉挛 ,食管 责 门 失 弛 缓 症 等 有 帮助 。 胃 
PH、 胃 排 空 时 间 、 骨 张力 测定 及 胃 电 图 等 可 了 解 骨 的 功能 
变化 。 结 肠 动力 测定 可 用 于 诊断 或 随访 肠 易 激 
等 。 肛 门 直肠 测 压 . 直 肠 电 和 盆 底 肌 电 描记 、 排 便 
等 检查 方法 有 助 于 诊断 功能 性 排便 异常 。 

8. 放射 性 核 素 检查 D'2 C- 或 2 C- 尿 素 
诊断 互 . pylori 感染 的 非 侵入 性 试验 ,具有 较 高 的 敏感 性 
和 特异 性 。@@ 单 克隆 抗体 在 靶 特 异性 影像 方法 的 发 展 中 起 
重要 作用 。 如 放射 性 核 素 标记 的 单 克隆 抗体 In CyT103 
在 临床 上 已 用 于 结 直 肠 癌 的 成 像 诊 断 。 

9. 正 电子 发 射 断层 显 像 术 ” 正 电 子 发 射 断层 显 像 术 
(positron emission tomography, PET) 是 用 正 电子 核 素 标记 
的 生物 活性 物质 作为 探 针 在 活体 上 观察 生物 体内 代谢 过 程 
的 一 种 影像 技术 一 一 分 子 影像 技术 (也 称 活体 生化 成 像 )。 
PET 能 反映 生理 功能 而 非 解剖 结构 ,有 助 于 阅 明 体内 器 审 
正常 功能 及 功能 失调 ,将 生理 过 程 形象 化 和 数量 化 ,PET 
结合 CT 可 大 大 提高 肿瘤 诊断 和 鉴别 诊断 ;对 肿 瘦 的 分 期 、 
治疗 方案 ,预后 及 治疗 后 随访 也 具有 很 大 优势 。 已 广泛 用 
于 结 直肠 、 肝 脏 、 胰 腺 、 神 经 内 分 沁 系 统 和 其 他 胃 肠 病 的 分 
析 与 评估 。 


【防治 原则 】 

要 指导 慢性 病 患者 掌握 疾病 的 规律 ,并 采取 积极 措施 ， 
预防 复发 ,防止 并 发 首 和 后 中 证 病 的 治疗 一 
角 分 为 一 般 治 疗 .药物 治疗 .手术 或 介 人 治疗 三 大 方面 
般 治疗 中 ,生活 方式 的 改变 如 调整 饮食 结构 加强 运 动 . 城 


























第 二 章 ”内 镜 在 消化 系统 


第 一 节 ”消化 内 镜 的 种 
类 和 发 展 史 


内 镜 技 术 的 更 新 ,经 历 了 由 硬 式 内 镜 、 纤 维 内 镜 到 目前 
电子 内 镜 的 三 大 阶段 。 与 超声 ,染色 放大 等 技术 的 结合 
使 内 镜 在 消化 系统 疾病 的 诊治 中 越 来 越 显示 出 其 特定 
优势 。 
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烟 、 节 制 饮酒 对 于 消化 系统 慢性 病 如 脂肪 肝 、 胃 食管 反 流 病 
等 是 重要 的 。 药 物 治 疗 中 ,针对 病因 或 发 病 环节 的 治疗 , 改 
变 了 疾病 的 自然 史 , 例 如 根除 幽门 螺杆 菌 作为 消化 | 性 江 人 
的 常规 治疗 :降低 了 溃疡 的 复发 
可 以 阻止 肝 硬 化 的 进展 和 减少 肝 六 
术 的 开展 如 早期 骨 癌 和 和 早期 食管 纳 切 除 术 
trenpen sn et 胆管 内 、 外 引流 术 、 
经 皮 内 镜 下 骨 造 瘘 术 等 , 令 ?要 外 科 手 术 的 多 种 消化 
eden 所 替代 。 肝 移植 大 大 改善 
了 肝 硬 化 及 其 并 发 证 的 预后 。 消 化 系统 疾病 可 源 于 其 他 系 
统 , 也 可 影响 其 他 系统 ,因此 治疗 不 宜 只 针对 某 一 证 状 或 局 
部 病灶 ,而 应 进行 整体 和 局 部 相 结合 的 疗法 。 首 先 要 使 患 
者 对 本 身 疾 病 有 正确 的 认识 ,树立 治疗 信心 .消除 紧张 心 
理 , 与 医务 人 员 密切 合作 :才能 收 到 最 佳 疗效 。 
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疾病 中 的 应 用 


钟 良 印 冬 妮 。 孙 大 裕 


消化 内 镜 (gastrointestina 
镜 、 胃 镜 , 十 二 指 肠 镜 、 小 肠 
镜 、 上 腹腔 镜 、 经 口 胆 道子 村 镜 、 
技术 的 迅速 发 展 与 3 


endoscopy) 常 风 I 有 食管 















(一 ) 超声 内 镜 因 
trasonography.EUS) .超声 A 入 消化 道 后 典 可 通过 内 


内 镜 超 声 入 Cendoscopie ul 








1873 
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超声 影像 ,从 而 提高 对 病变 性 质 和 累及 深度 的 判断 能 


经 内 镜 超声 小 探头 可 


色 多 普 


re 
其 超声 内 镜 用 于 探测 血管 病变 、 血 流量 和 血 流速 度 ， 
凸 面 线 阵 超声 内 镜 用 于 引导 细 针 穿刺 活检 (FNA), 三 维 立 
体 超声 内 镜 及 弹性 成 像 技 术 也 已 进入 临床 应 用 。 

(二 ) 染色 内 镜 ”染色 内 镜 分 为 化 学 数 色 和 电子 染 












































站 记 | 化 学 染色 是 将 某 些 染料 (如 碘 及 散 胭 脂 等 ) 配 制 成 一 定 浓度 





的 溶液 .通过 口服 、 直 视 下 喷 酒 或 静脉 注射 后 再 进行 内 镜 检 
查 (endoscopic examination) .从 而 提高 消化 道 早 期 肿瘤 、 瘤 
前 病变 的 检 出 率 。 智 能 分 光 电子 染色 (Fujinon intelligent 
chromo endoscopy， FICE)、 窜 谱 成 像 (Narrow band 
imaging, NBD scan 技术 都 是 目前 临床 上 党 用 的 电子 桨 
色 手 段 。 电 子 染色 省 却 了 色素 染色 的 烦 项 ,加 强 了 对 食管、 
胃 、 肠 道 之 “病变 表面 "的 细微 构造 和 毛细 血管 的 观察 ,大 大 
方便 了 消化 道 早期 肿 冶 的 诊断 。 

放大 内 镜 通 过 高 像素 的 CCD 和 先进 的 电子 图 像 后 处 
理 系统 .能 将 内 镜 检查 的 图 像 放大 10 一 100 信 , 可 观察 到 胃 
小 四 和 结肠 基线 了 管 下 的 形 特 征 . 实 现 对 站 忆 首 部 
细 结构 的 观察 和 分 类 。 放 大 内 镜 结 合 电 子 染 色 技 
术 . 更 有 助 于 提高 小 癌 灶 微小 手 及 异型 增 ee 率 。 

(三 ) 无 线 内 镜 ， 又 称 胶 亚 内 镜 。 由 








己 东 












消化 道 的 过 程 中 .所 拍摄 的 图 像 经 腹部 的 遥 接收 入 他 在 
无 线 内 镜 对 小 肠 
于 食管 及 结 


然后 加 以 分 析 。 无 线 内 镜 则 随 凑 便 排出 ， 
仿 碍 价值 较 大 ,患者 痛 昔 较 少 。 
电 的 无 线 内 镜 。 
(四 ) 激光 共聚 焦 内 镜 ”将 激光 扫描 3 
合 于 传统 电子 内 锁 的 头 端 诞生 了 了 激光 闪 
confocal endoscope. LCM) 起 完成 标准 电 学 内 绞 抽 和 查 
外 .还 能 同时 生成 共聚 代 肥 像 ,每 图 像 大 致 可 
呆 Barrett 食 
病 时 .LCM 可 以 
Pri 险 ”, 从 而 提高 病变 检 


目前 已 有 专用 



















西 国生 坟 条 的 在 放大 内 镜 直 视 下 ,对 微小 
激发 并 收集 局 部 被 

或 可 疑 恶 变 部 位 有 是 的 地 作 
多 块 和 多 方向 活检 ,可 大 大 是 高 胃 肠 道 时 期 肿瘤 的 检 出 率 。 


内 镜 检 查 对 消化 系统 
疾病 的 诊断 

的 诊断 共有 上 其 他 传统 恰 碍 手段 

后 .放大 等 技 术 . 大 大 提 商 了 对 
。 从 内 镜 是 一 种 news 
全 ,处 于 - 休 训 等 守 包 SS 





Firh 一 


- 


el 辐 







内 僻 村 消化 系统 疾病 


可 比拟 的 优势 ,结合 






白 的 正确 
在 .严重 的 心 师 功 能 不 


后 杰 性 质 和 范围 诊 

















出 血 伴 血压 不 稳 , 出 血 倾向 伴 血 红 蛋 白 低 于 50g/ 工 ,高 度 湖 


柱 畸 形 、 食 管 或 十 二 指 肠 巨大 臣 室 等 














镜 与 上 消化 道 疾 滴 





-二 指 肠 球 部 和 降 部 
贵 疡 、 肿 阅 、 息 肉 、 
嘛 形 或 异物 等 。 临 
床 a -后 疼痛 、 烧灼 中 上 腹胀 痛 、 哎 吐 和 
上 消化 道 出 血 的 定性 ee i 
都 应 行 胃镜 检查 。 尤 其 对 于 上 消化 道 出 血 者 ,有 条 件 的 应 
在 出 血 后 24 一 48 小 时 内 作 紧 急 胃 镜 检查 ,否则 急性 胃 黏 腊 
病变 等 易 被 漏诊 。 另 外 ,由 于 胃镜 只 能 观察 上 消化 道 黏膜 ， 
对 上 消化 道 大 体形 态 和 动力 .如 轩 下 禾 、 父 门 失 弛 绥 
症 、 食 管 裂孔 疝 难 以 诊 册 2 漏诊 。 因 而 内 镜 仍 
不 能 完全 取代 传统 X 线 影像 学 检查 . 两 者 应 到 为 补充 。 


胃镜 检查 可 清晰 地 观察 食管 、 
的 项 及， a 化 道 症 



















二 、 小 肠 镜 与 宝 肠 、 
回肠 疾病 








小 肠 镜 检查 的 适应 证 为 原因 不 明 的 腹痛 ,腹泻 ,小肠 醒 
阻 和 消化 道 ; th , 


所 淋巴， Pg 克 风 雹 病 、 es ms 
新 型 的 套 管 辅助 电子 小 肠 匀 的 问世 

和 治疗 提供 了 可 靠 的 手段 .分 为 单 和 
FI 











择 经 口 或 经 肛门 .也 可 分 别 插入 并 在 标记 处 汇 合 以 完成 全 
小 肠 检 查 ;或 可 经 肠 切口 插 锁 检查 。 对 小 肠 肿 瘤 ,血管 瘤 、 
血管 病变 、 Meckel 秋 室 、 节 段 性 肠炎 等 有 重要 诊断 价值 。 
尽管 如 此 ,小 肠 匀 j 较 长 , 串 才 较 不 易 附 受 ,一 般 应 
在 小 肠 CT 或 胶 竖 内 镜 检查 的 基础 上 有 选择 性 地 进行 。 


结肠 镜 与 结肠 
直肠 疾病 


结肠 镜 可 观察 包括 直肠 乙状结肠 、 降 结肠 
i 所 计 革 国 用 3 加 汉江 条 出 :用 i 









ae 


肠 、 横 结肠 , 升 
A 汪 、 I 3 








。 由 于 结肠 刷 瘤 
规 体 检 项 目 之 


轧 术 端 活检 
浅 来 越 多 地 作 池 
道 准 备 . 和 前 乡 
Cn 道 。 入 
的 是 了 













出 血 等 并 发 症 。 
四 、 十 二 指 肠 镜 与 胆道 
胰腺 疾病 


可 清楚 显示 十 二 指 肠 降 段 病 
ERCP) .分 为 经 内 镜 
影 (ERP) 和 经 内 镜 逆 行 胆管 造影 (ERC). 对 胆 、 
i [i。ERCP 可 诊断 各 种 胆管 疾病 如 


十 二 指 肠 镜 均 为 侧 视 镜 。 














.肿瘤 以 及 胰腺 有 
ERCP 的 适应 证 为 :@ 原 区 3 
道 司 阻 者 ;@@ 疑 有 各 种 胆道 疾病 如 名 
炎 等 诊断 不 明 者 ;@ 疑 有 3 SR 或 胆 3 
再 ;四 胰腺 疾病 : | 


结石 





















炎 、 胆 道 感 染 、 

















并 发 症 主要 为 出 血 、 穿 孔 心肺 并 发 症 、 
监护 ,观察 出现 并 发 症 及 
时 处 理 。 共 管 MRCP) 技 术 的 成 熟 与 扒 
pr RE ED 
疗 性 操作 。 


五 、 胆 道 镜 与 胆管 疾病 
临床 应 用 的 胆道 镜 包 括 经 口 胆 道子 母 镜 ( peroral 


cholangioscopy. PCS) .经 皮 穿 肝胆 道 镜 和 术 中 、 术 后 胆道 












镜 ,是 诊断 胆管 疾病 的 理想 方法 。PCS 通过 较 粗 的 十 二 指 
肠 镜 ( 储 镜 ) 俩 入 细 径 前 视 式 胆道 镜 ( 子 镜 ), 可 直接 
看 清 旭 总 管 病变 。 经 皮 穿 肝胆 道 镜 用 于 阻塞 性 黄 痢 ` 经 





PTC ERCP、 让 -6 :从 查 提 示 有 肝 内 胆管 扩张 而 不 能 
请 论 人 的 病例 。 术 中 胆道 镜 用 于 术 中 胆 总 管 探 查 . 术 后 胆道 
镜 可 通过 工 形 管 进行 。 
六 、 超 声 内 镜 对 常见 消化 
道 疾 病 的 诊断 





(一 


Si 


已 有 的 人 研究 显示 , EUS 对 

道 腔 内 肿瘤 术 前 分 期 的 
恰 查 ,甚至 较 外 
首 腔 内 肿 将 本 曾 分 







er CT 和 其 
术 中 的 肉眼 判断 更 为 准确 ,是 消 
住 的 影像 诊断 技术 。 
EUS 可 用 于 消化 道 肿 桨 分 期 中 对 局 部 或 远 处 淋巴 结 
的 诊断 。EUS 判断 恶性 转移 性 淋巴 结 的 影像 特征 包 
:1cm、 低 回声 、 圆 形 . 边 界 清 断 。 符 合 上 述 术 多 项 特征 提 


移 性 可 能 大 ,EUS 引导 下 细 针 穿刺 活检 (FNA) 可 提高 

















将 超声 探头 党 于 轩 、| 二 指 肠 的 合适 部 位 , 即 可 清 果 控 
测 到 过 腹部 . 哑 腺 、 有 [外 胆道 和 有 超声 小 探头 
更 可 经 上 一 指 肠 直接 插入 下 > 查 (IDUS)。 
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对 于 CT 检查 阴性 的 可 疑 胰 逐 癌 患者 ,EUS 及 FNA 仍 有 
其 价值 。EUS 对 胰腺 癌 的 术 前 分 期 准确 率 为 90 兴 以 上 . 优 








于 其 他 影像 学 技术 包括 螺旋 CT、MRI 及 Wy 
准确 判断 是 否 存在 周围 血管 侵犯 .由 此 决定 
性 手术 


(二 ) 黏膜 下 肿瘤 (submucosal tumor, SMT) 


EUS 对 
于 隆起 性 病变 具有 较 好 的 鉴别 诊断 价值 。EUS 可 鉴别 来 a 
源 于 消化 道 壁 内 或 来 源 于 腔 外 的 实质 性 、 变 性 或 血管 性 的 















压迫 性 隆起 ,并 可 根据 病灶 所 处 的 层次 
测 病灶 性 质 。 

(三 ) 慢性 胰腺 炎 EUS 能 发 现 传统 影像 学 技术 如 
US、CT、MRI、ERCP、 外 分 泌 检 测 等 无 法 检 出 的 早期 病变 
对 慢性 胰腺 炎 作 出 较为 准确 的 诊断 。 如 EUS 可 显示 高 回 
声 光 点 (钙化 )、 小 叶 状 分 隔 ( 纤 维 化 )、 小 襄 性 空 腔 ( 水 肿 )、 


多 和 内 











胰腺 实质 不 均 质 改变 、 胰 管 壁 的 扩张 或 不 规则 、 同 声 增 强 
(纤维 化 )、 强 回声 影 ( 胰 石 ) 等 。 
(四 ) 食管 骨 底 静脉 曲张 ”EUS 能 根据 食管 、 胃 底 于 





膜 或 黏膜 下 层 出 现 低 回 声 血管 腔 影 的 影像 学 
的 静脉 曲张 诊断 .尤其 i 
EUS 凭借 血管 腔 的 影像 学 
镜 (ECDUS) .能 进 一 - 记 
内 镜 下 各 种 曲张 静脉 治疗 后 的 疗效 提供 了 可 人 靠 的 判 出 
依据 。 

(五 ) 放风 二 


:作出 准确 
全幅 的 你 断 。 en 




















使 用 凸 击 线 
外 的 
的 EUS 介入 诊断 技术 , 联 
选择 穿刺 方向 .并 有 







:条 撒 超 声 内 镜 










时 超声 引导 下 对 
查 . pati 







第 三 区 


消化 系统 疾病 的 
内 镜 褒 疗 


由 于 内 镜 技 术 的 介入 .消化 道 疾病 的 治疗 进入 "内 镁 外 
科 ” 和 * 微 创 于 术 ” 的 新 时 代 。 


一 、 消 化 道 出 血 


如 5 其 氏 液 、8mg dl 


(一 ) 内 镜 下 局 部 喷 酒 药物 
el 计 。 对 各 种 病因 引起 的 出 


去 甲 籽 上 腺 
血 . 均 有 一 定 的 疗效 。 
全 的 


站 局 部 注射 ;1 : 10 000 肾上腺 寺 








时 天 水 要 
吉 局 部 注射 汪 





(三 ) 内 镜 下 高 频 电 凝 、 激 光 、 热 探 针 、 氢 气 刀 及 微波 、 
射频 治疗 等 
(四 ) 内 镜 下 金属 钛 夹 止血 治疗 





回声 情况 推 ， 
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二 、 食 管 骨 底 静 脉 曲 
张 的 治疗 


(一 ) 硬化 剂 治疗 ”可 选用 5% 鱼肝油 酸 钠 、1% 乙 氧 
硬化 醇 、1%~~1.5% 十 四 烷 茜 磺 酸 钠 、5% 油 酸 氨 基 乙 醇 或 
0 省 无 水 乙醇 。 硬 化 剂 治疗 食管 静脉 曲张 急性 出 血 疗效 确切 ， 
| 择期 硬化 治疗 也 可 有 效 消除 曲张 静脉 ,防止 再 出 血 。 
(二 ) 食管 静脉 曲张 套 扎 术 (EVL) 有 单 轿 和 多 图。 
管 静 脉 曲张 套 扎 后 ,结扎 的 静脉 纤维 化 , 管 腔 闭 塞 , 主 要 
用 于 预防 出 血 和 再 出 血 。 研 究 表明 ,EVL 术 治 疗 后 静脉 曲 
张 的 消退 较 硬化 剂 治疗 更 为 明显 和 迅速 ,疗程 数 少 ,再 出 血 
率 低 , 皮 圈 结扎 法 并 发 症 明显 低 于 硬化 剂 。 
(三 ) 组 织 黏合 剂 (histoacryl) 注射 治疗 
有 效 控 制 急性 胃 底 食 管 静脉 曲张 出 血 , 并 发 症 少 ,尤其 适用 
于 胃 底 静脉 曲张 急性 出 血 。 
(四 ) 金属 夹 内 镜 治 疗 ” 金 民 夹 止血 治疗 主要 适用 于 
血管 直径 二 2 一 3mm 病灶 的 出 血 ; 止血 疗效 确切 可 千 。 金 
属 夹 可 有 效 控制 急性 胃 底 食管 静脉 曲张 出 血 。 


2 消化 道 息肉 和 秋 
膜 下 肿瘤 

















histoacryl 可 




















(一 ) 息肉 

1 药物 注射 法 “用 特制 注射 针 经 活检 通道 , 先 在 息肉 
底部 ,后 在 其 顶部 注射 无 水 乙醇 ,使 息肉 坏死 而 脱落 。 可 乡 
次 注射 。 

2. 高 频 电 泌 , 电 切 、 微 波 固化 ,激光 气 化 \ 氧 气 刀 、 射 频 
等 治疗 。 

3. 钛 夹 ”对 有 带 息肉 可 用 钛 夹 夹 住 息肉 蒂 部 ,使 息 内 
使 血 . 坏 死 ,脱落 ,而 达到 治疗 目的 。 

4. 皮 圈 或 尼龙 丝 结扎 ”主要 用 于 广 基 息 肉 ,通过 负 扑 
吸引 后 , 皮 奖 或 尼龙 丝 结扎 ,使 息肉 缺 血 , 坏 死 ,散落 ,以 达 
到 治疗 目的 。 

(二 ) 黏膜 下 肿瘤 ”内 镜 治疗 同 息 肉 类似, 黏膜 下 肪 痪 
多 为 广 基 , 目 在 黏膜 下 有 的 还 可 滑动 , 故 多 用 黏膜 吸 僚 装 禹 
浊 行 疾 套 ,再 用 高 频 疾 套 器 图 套 后 电 北 切除。 在 内 镜 小 控 
务 腊 下 注射 生理 盐水 使 病灶 隆起 ,并 与 肌 层 
电光 切除 .疗效 更 为 理想 。 


四 、 消 化 道 狭 窗 内 镜 下 打 
张 与 支架 治疗 


(一 ) 食管 责 门 狭窄 的 扩张 























晚期 食管 好 、 食 管 黄 | 








本 后 复发 ,食管 资 门 术 后 妆 痕 狐 
虎门 失 . 谋 蚀 性 食管 炎 疗 





了 可 采取 内 





条/ 


视 下 锥 形 探 条 扩张 相 比 .内 镜 直 祝 下 水 性 扩张 并 发 症 少 , 较 
少 产 生 严重 撕 裂 伤 . 穿 孔 或 局 部 纤维 组 织 增生 。 

(二 ) 消化 道 狭 赛 和 内 痿 的 支架 治疗 ”用 于 食管 责 门 
狭窄 ,食管 -气管 瘘 、 食 管 -支气管 瘘 ,直肠 乙状结肠、 降 结 
肠 锋 鹤 ,结肠 -膀胱 瘘 、 结 肠 - 阴 道 瘘 的 治疗 。 现 多 用 自 脱 式 
金属 支架 (EMS) , 植 人 方便 , 逆 软 性 好 .稳定 性 强 , 患 者 痛 
苦 少 。 全 被 膜 新 型 支架 可 防止 肿 痛 向 内 生长 阻塞 管 腔 或 阻 
断 瘘管 。 单 向 阀门 的 食管 支架 还 有 防止 骨 食 管 反 流 的 
功能 。 

{ 三 ) 消化 道 狭窄 的 高 频 电 切 开 / 激 光 治 疗 ”一般 用 于 
外 科 术 后 吻合 口 狭 窑 、 水 肿 的 治疗 ,近期 疗效 良好 ,但 维持 
期 短 , 易 复发 。 














五 、 经 内 镜 取 胃 肠 道 异物 


胃 肠 道 异物 以 食管 及 胃 多 见 , 肠 道 少见 。 可 根据 措 物 
的 形状 采用 圈套 器 、 三 扑 钳 、 网 施 形 取 物 器 取出 异物 ,操作 
时 应 注意 缴 损 伤 黏膜 。 


六 、 经 十 二 指 肠 镜 治 疗 
胆道 .胰腺 疾病 


(一 ) 胆管 结石 ”一 般 需 行 乳 头 括约肌 切 开 或 扩张 术 ， 
然后 进行 排 厂 。 

1. 内 镜 下 乳头 括约肌 切 开 术 (endoscopic sphinctero- 
papillotomy,EST) 适 应 证 有 

(1) 胆 总 管 结石 。 

(2) 胆 疆 结石 合并 下 列 情况 :合并 胆 总 管 结石 的 用 
腔 简 胆 红 切除 术 (LC) 术 前 ;@ 反 复发 作 的 胆 刘 类 、 胆 绞 痛 
们 胆 总 管 护 张 且 下 端 狭 宏 者 ;@® 胆 斑 结 石 伴 反复 发 作 的 胰 
腺 炎 。 

(3) 胆 总 管 下 端 良性 狭 寄 。 

(4) 胆道 曙 虫 病 。 

(5) 急性 梗阻 化 月 性 胆管 炎 ， 

(6) 急性 胆 源 性 胰腺 炎 。 

《7) 慢性 胰 原 炎 合 并 胰 管 狭 宕 或 胰 管 结石 。 

(8) 谈 腹 周 半 有 种 痛 引 起 的 梗阻 性 黄 六 。 

(9) Oddi 括约肌 狭窄 或 功能 了 得 。 

类 似 的 还 有 内 镜 下 胰 管 括约肌 切 开 术 (EPT) 。 

2. 内 镜 下 乳头 括约肌 气井 扩张 术 (endoscopic papillo- 
Sphincter balloon dilatation,EPBD) ”主要 用 于 过 8mni 胆 总 

结 右 的 即刻 取石 ,或 有 十 二 指 肠 惑 室 .扁平 样 乳 头 、 凝 血 

章 但 等 不 宜 行 EST 的 情况 。EPBD 保留 了 乳头 括约肌 的 
完整 和 生理 功能 , 且 游 免 了 EST 术 后 出 血 、 穿 孔 的 并 发 症 。 

3. 排 石 方法 

(1) 自然 排 右 法 ;乳头 完全 切 开 后 ,站 答 二 lcm 的 结石 
可 自行 排出 ,同时 使 用 促 胆 半分 小 药 物 则 效果 更 好 。 


























(2) 取石 术 :@ 网 篮 取石 :直径 <1. 5cm 的 结石 均 可 通 
过 切 开 的 乳头 取出 ,直径 1.5~2cm 的 结石 在 乳头 切 开 足 
够 大 后 也 可 取出 ;@ 气 性 取石 :主要 用 于 较 小 的 结石 和 泥 沙 
样 结石 。 

(3) 碎 石 术 : 直 径 之 2cm 的 结石 最 好 经 碎 石 后 再 取出 ， 
以 减少 出 血 和 穿孔 的 可 能 。 方 法 有 :@ 机 械 网 篮 碎 石 器 ; 
@ 子 母 镜 直 视 下 激光 和 高 压 液 电 碎 石 术 (eletrohydraulic 
lithotripsy, EHL) 。 

(二 ) 肝 外 梗阻 性 黄 瘟 ”可 行内 镜 下 胆管 引流 术 , 分 为 
鼻 胆 管 引流 和 支架 引流 。 

1, 内 镜 下 鼻 胆 管 外 引流 术 (endoscopic naso-biliary 
drainage,ENBD) 能 将 胆汁 充分 引流 ,一 旦 引流 不 畅 能 及 
时 发 现 ,并 能 进行 胆管 冲洗 ,胆管 造影 。 但 长 期 外 引流 易 使 
服 计 大量 丢 失 , 导 致电 解 质 紊乱 及 诱发 感染 , 故 一 般 仅 作为 
短期 暂时 的 治疗 手段 。 有 食管 静脉 曲张 者 慎 用 。 

2. 内 镜 下 胆管 支架 引流 术 (endoscopic retrograde 
biliary drainage,ERBD) ”作为 梗阻 性 黄 辣 的 一 项 内 镜 治疗 
基本 手段 已 被 确认 ,在 很 大 程度 上 取代 了 PTCD. 与 
ENBD 相 比 ,ERBD 不 丢失 胆汁 ,更 符合 生理 要 求 , 术 后 无 
须 特殊 护理 。ERBD 对 于 手术 风险 极 大 的 高 龄 胆道 疾病 串 
者 及 无 法 外 科 手 术 的 恶性 胆道 梗阻 患者 是 一 种 较 好 的 姑息 
性 治疗 手段 。 

类 似 的 还 有 内 镜 下 熏 胰 管 引 
管内 引流 术 (ERPD)。 

(三 ) 急性 胆 源 性 胰腺 炎 ”2000 年 美国 肯定 了 急症 
性 胆 源 性 胰腺 炎 治 疗 中 的 地 位 , 即 对 于 急性 胆 
源 性 胰腺 炎 应 尽早 行 ERCP 和 EST(24 小 时 内 ) ,并 尽 可 能 
在 内 镜 下 完全 清除 胆 总 管 结石 ,放置 鼻 胆 管 引流 。 取 石 失 
败 和 ERCP 或 EST 失败 者 应 立即 手术 治疗 。 


七 、 消 化 道 早 期 癌 的 
内 镜 下 治疗 


消化 道 早 如 瘤 的 概念 是 指 局 限于 黏膜 层 和 黏膜 下 
层 的 肿瘤 。 消 化 道 早期 肿瘤 淋巴 结 远 处 转移 率 很 低 , 且 
病灶 往往 很 小 ,这 就 为 其 在 内 镜 下 切除 并 根治 提供 了 
可 能 。 

(一 ) 内 镜 下 黏膜 切除 术 (endoscopic mucosal resection， 
EMR) 最 早 治疗 早期 胃癌 的 新 技术 , 现 又 用 于 早期 食管 次 

结肠 瘤 的 内 镜 人 都 取得 了 较 好 的 临床 疗效 。 

日 本 中 a de dk dad 4 月 
版 ) 规 定 EMR i i 机 
四 内 镜 下 判断 
直径 一 2cn; 




















| 流 术 (ENPD) 和 内 镜 下 点 
























ee : 
合并 涡 疡 。 食 管 癌 行 EMR 的 适 
应 证 为 :肿瘤 浸润 深度 为 Mi re M: 且 病 灶 表 面 紫 及 食 答 监 
半 轿 以 下 。 者 行 EMR 的 适应 证 为 :二 20mm 
的 平坦 降 起 型 a 二 10mn 的 凹陷 型 冶 。 


第 二 章 ”内 镜 在 消化 系统 疾病 病 中 的 应 用 


[= 内 镜 黏 膜 下 剥离 术 (endoscopic submucosal dis- 
section, ESD) ESD 的 手术 适应 证 为 :DD 分 化 型 泉 癌 ,浸润 
深度 限于 黏 腾 层 (m) ,不 合并 溃疡 ,不 论 病灶 大 小 ;@ 分 化 








一 入 , 误 油 深度 限于 攻 膜 层 (m)， 虽 合并 谈 病 ,但 病灶 直 
径 <3cm; 加 分 化 型 腺 癌 , 浸润 深度 已 达 黏 膜 下 层 浅 层 


(sm1) ,但 不 合并 溃疡 ,病灶 直径 一 3cm;G 时 低 分 化 型 腺 癌 . 
不 合并 溃疡 ,但 病灶 直径 一 2cm。 

与 EMR 相 比 ,ESD 的 优点 为 :@ 可 一 次 性 切 除 较 大 范 
国 的 病灶 ;@ 可 以 取得 完整 治标 本 ,有 利于 病理 医生 对 病变 是 
否 完全 切除 、 局 部 淋巴 结 或 脉 管 有 无 转移 等 1 情况 进行 评价 ; 
图 际 低 肿 瘤 局 部 残留 率 及 复发 率 。 目前 已 将 SD ea 
应 用 于 早期 肠 瘤 (以 及 结肠 侧 向 发 育 型 肿瘤 )、 早期 食管 
癌 . 早 期 十 二 指 肠 癌 的 内 镜 下 治疗 。 ESD 对 操作 者 要 求 
高 、 ` 手 术 时 间 较 长 ;穿孔 、 出 血 并 发 症 发 生 率 较 高 。 

(三 ) 经 口内 镜 下 肌 切 开 术 ( peroral endoscopic 
myotomy, POEM) 可 治疗 责 门 失 弛 缓 症 。POEM 的 主要 
人 食管 黏膜 层 切 开 ; 分 离 黏膜 下 层 ， 立秋 膜 下 " 隆 

”; 骨 镜 直 视 下 切 开 环形 肌 ; 金属 夹 关闭 黏膜 层 切口 。 作 
人 一 种 ESD 技术 的 全 新 变种 ， :隧道 技术 的 应 用 包括 以 下 方 

面 :外 对 黏膜 层 广 基 病变 及 早 癌 的 治疗 ; ;加 对 固有 肌 层 的 治 
ey 如 玄 门 失 弛 缓 ,固有 肌 层 肿瘤 ; er 新 与 
治疗 :如 淋巴 结 切除 、 肿 瘤 切除 等 。 
理论 还 需 不 断 完 善 才 能 使 其 成 为 一 项 普 】 ， Rs 

(四 ) 其 他 对 消化 道 早 期 癌 的 治疗 还 有 内 镜 下 微波 
氢气 刀 、 激 光 局 部 治疗 ; 腔 内 放疗 ; 内 镜 下 局 部 注射 5-Fu、 


MMC 等 油脂 基 浮 液 ,有 局 部 药物 浓度 高 ,作用 时 间 长 .全 



















与 


身 副作用 小 的 优点 。 
作 、 内 镜 下 经 皮 胃 造 普 、 
小 肠 造 普 术 


(一 ) 经 皮 内 镜 下 胃 造 瘘 术 (percutaneous endoscopic 
gastrostomy, PEG) 借助 骨 镜 经 腹壁 在 胃 内 置信 造 瘘管 的 
一 种 方法 ,主要 目的 是 胃 肠 减 压 和 肠 内 营养 7 
管 反 流 和 吸入 性 肺炎 ， 适 应 证 为 ;各 种 原因 导致 的 长 
口 进食 图 难 引起 的 营养 不 良 , 而 骨 肠 道 动力 及 功能 ; 











患者 。 部 分 胃 造 瘘 术 后 患者 央 有 呕吐 或 十 二 指 肠 压迫 .党 
需 在 骨 造 瘘 基础 上 行 入 营养 治疗 ,可 利用 小 肠 镁 名 


道 通 过 特殊 活检 和 钳 将 导管 送 入 空肠 。 

(二 ) 经 皮 内 镜 下 小 肠 造 瘘 术 (percutaneous endoscopic 

jejunostomy,PEJ) 是 目前 长 期 非 经 口 家 肠 内 营养 的 首选 
方法 。 适 应 证 为 宕 要 长 期 营 :给 且 伯 有 以 下 情况 的 患 

痢 : 产 重 上 消化 道 反 流 : 胃 张 力 缺 乏 或 骨 麻 首 涤 ; 反 复 呼 慌 

道 吸入 ; 和 二 i 食 骨 - 从 合 术 后 而 肠 功 能 正常 
直接 置 内 营养 供给 时 ， 























也 接 轩 
给 方法 .使 不 能 直接 
免 手 术 造 瘘 ， 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





九 、 超 声 内 镜 引 导 下 的 治疗 

(一 ) 超声 内 镜 下 注射 技术 (fine needle injection, FNI) 
在 超声 引导 下 ,可 以 将 药物 通过 穿刺 针 ap 
”注射 ,以 达到 治疗 目的 。 目 前 主要 应 用 于 :中 超声 内 镜 引 
Tht 人 和 和 (EDS CP 到 
于 腹腔 神经 节 使 之 麻 兽 或 慢性 坏死 ,用 于 


















一 一 炎 的 止痛 ;GEUS 引导 下 注射 肉 毒 杆菌 虽 责 门 失 弛 
缓和 Oddi 括约肌 功 能 失调 ;@EUS 引导 下 肿瘤 的 局 部 注射 ， 
主要 针对 于 失去 根治 手术 机 会 或 术 后 复发 的 上 消化 道 及 其 


周围 的 恶性 肿瘤 ,如 某 些 纵隔 肿瘤 .胰腺 肿瘤 等 ;@@EUS 引 
导 下 静脉 曲张 硬化 剂 注射 治疗 ;@EUS 引导 下 胶体 注射 治 
疗 反 流 性 食管 炎 , 实 现 食管 下 段 黏膜 隆起 ,减少 反 流 。 

(二 ) 超声 内 镜 引导 下 胰 胆 管 造 影 和 胆管 引流 术 起 
声 内 镜 引导 下 胰 胆 管 造影 技术 (endosonography-guided 
cholangiography, EGCP) ,主要 是 在 ERCP 插 管 不 成 功 的 情 
况 下 ,直接 对 胆管 穿刺 ,以 了 解 患者 胰 胆 管 病变 情况 的 
一 种 技术 。 在 胰 胆 管 穿刺 造影 的 基础 上 还 可 以 进行 胆管 引 
流 。EGCP 引导 下 的 胆管 引流 在 某 种 意义 上 讲 是 在 超声 监 
视 下 进行 的 乳头 预 切 或 开 窗 术 , 较 之 ERCP 的 盲 开 窗 引流 ， 
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第 一 节 腹 









腹 痢 (abdominal pain) 为 临 床 党 :病因 复杂 ,多 
为 器 质 性 病变 所 引 是 ,但 也 可 为 功能 性 用 痢 。 病变 乡 米 自 
腹腔 或 从 腔 内 器 官 .但 腹腔 或 盆腔 外 亦 可 引起 腹 
痛 。 按 病程 可 将 腹痛 分 为 急性 腹 痉 和 悍 性 乃 痢 。 























〖 病 因 】 
(一 ) 引起 腹痛 的 腹腔 与 盆腔 脏 器 的 病变 “常见 的 有 ， 
1. 炎症 骨 炎 、 肠 炎 , 朋 到 炎 、 胰 腺 炎 、 腹 膜 炎 、 肝 腑 
肿 、 谷 习 
2. 溃疡 条 二 指 肠 深 断 , 深 疡 性 结肠 炎 等 
3 肿瘤 时 据 , 计 丹 , 肠 塘 车 





炎 ,上 师 酸 针 . 带 状 疱 


詹 光 


无 疑 更 安全 可 靠 。 
Pa a dn 性 潮 妥 字 测 和 引流 本 胰腺 





的 发 生 率 
穿刺 成 功 后 放置 逆 
] 瘘 ,进行 持续 














届 支 架 可 在 要 及 和 ee 







引流 ,具有 较 好 临床 疗效 ,是 夏 腺 假 任 变 肿 重要 的 非 手 
术 治 疗 方法 。 

(四 ) 超声 内 镜 下 肿瘤 射频 消 蚀 术 对 于 较 小 的 胰腺 
内 分 说 肿瘤 和 无 法 切除 的 胰 可 在 EUS 引导 下 将 带 有 








射频 发 生 器 的 穿刺 针 通过 胃壁 插入 胰腺 内 肿瘤 组 织 , 利 用 


射频 使 目标 肿瘤 坏死 ,达到 治疗 日 的 。 
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4. 阻塞 和 扭转 ” 肠 核 阻 ,胆道 结石 .输尿管 结 厂 、 肠 精 
连 , 典 顿 疝 \ 肠 扭转 .卵巢 惠 肿 扭转 等 。 

5. 破裂 “ 异 位 媳 贱 破裂、 黄体 做 型 . 脾 破 型 . 肝 瘤 结 节 
修 询 , 腹 主 动脉 瘤 破 罗 








6. 穿孔 胃 穿 杞 肠 穿孔 等 。 
管 病变 ”肠系膜 动脉 血栓 形成 , 脾 醒 死 等 。 
8. 其 他 上 肠 痉 挛 、 急 性 因 护 张 等 。 


(二 ) 引起 腹痛 的 腹腔 或 全 腔 外 及 器 与 全 身 性 的 疾病 


较 常见 的 有 ， 


1 胸部 疾病 心肌 梗死 .心包 炎 , 大 叶 性 肺炎 ,胸膜 





2. 变态 反应 性 疾病 股 天 
总 中 天 肥 代 洲 性 并 病 人 





主 、 腹 型 风湿 热 等 。 








下 





【发 病 机 制 】 





将 肝病 分 为 类。 

(一 ) 内 脏 性 腹痛 痛觉 冲动 主要 经 内 脏 神 经 传人 , 因 
空 腔 及 器 的 平江 + 肌 过 度 收缩 .扩张 , 牵 拉 ,或 实质 脏 器 的 包 
或 炎症 而 引起 。 疼 痛 弥 漫 、 定 位 不 明确 ,前 者 多 












为 阵 发 性 绞 痛 , 而 后 者 多 为 钝 性 疼痛 。 
(二 ) 躯体 性 腹痛 ”痛觉 冲动 经 浓 神 经 传人 人。 疼痛 来 
源 于 腹壁 ,腹膜 壁 层 .肠系膜 根部 或 脑 届 。 与 内 脏 性 腹痛 相 


比 ,疼痛 更 强烈 和 局 限 。 


(三 ) 感应 性 腹痛 ”是 内 脏 神经 与 硝 神 经 共同 参与 引 





起 的 疼痛 。 和 和 位 与 疼痛 的 来 源 部 位 不 同 ,但 为 
同一 脊 揽 他 县 闪 根 神经 折 支 配 的 皮肤 感觉 区 。 疼 痛 剧 烈 





定位 明确 ,与 躯体 性 j sein 
诊断 与 鉴别 诊 
腹痛 是 一 个 非 
分 注意 病史 、 eit ns Cinna 
料 ,进行 综合 分 析 。 
(一 ) 诊断 
1. 病史 采集 
(1) 一 般 资 
儿童 腹痛 常见 的 病因 是 





首先 应 了 解 患者 的 年 龄 .性 别 和 职业 。 
I 贝 症 、 肠 系 膜 淋巴 结 炎 与 肠 套 二 












等 。 吾 壮年 则 多 见于 湿 疡 病 、 胰 腺 炎 。 中 老年 则 多 见于 胆 
人 野 炎 、 胆 结石 ,癌症 与 心肌 梗死 。 宫外孕、 卵巢 代 肿 扭转 、 黄 


体 破 笋 则 是 妇女 急 上 腹 症 有 长 期 铅 接 触 史 的 患 
者 要 考虑 馈 中 毒性 腹痛 。 
(2) 现 病史 
1) 腹痛 的 诱因 ;饮酒 和 进 油 虐 食物 可 诱发 急性 胰腺 炎 
或 A 可 导致 急性 骨 肠炎 ;近期 有 外 伤 史 者 





常见 病因 。 






吃 克 的 多 见于 湿 疡 病 、 慢 性 胆 训 炎 、 
。 起 病 急 又 的 则 多 见于 入 肠 道 罕 筷 、 胆 
道 erie 屎 管 结石 肠系膜 动脉 栓塞 . 卵 梨 变 肿 扭转 .肝癌 
结 节 和 破裂 . 异 位 妊娠 破裂 等 。 

3) 腹痛 的 部 位 : 解 腹 痛 是 局 限 性 的 还 
的 、 股 痛 的 具体 部 位 、 最 痛 的 部 位 以 及 疼痛 开始 的 部 位 。 

4) 腹痛 的 性 质 和 季 律 : 胀 痛 常 为 器 官 包 膜 张力 增加 、 
: 拉 或 肠管 胀气 扩张 等 所 殖 。 空 腔 脏 器 的 村 阻 常 引发 
急性 绞 痛 ,如 肠 梗阻 、 管 结 丰 等 . 常 有 阵 发 





不 是 弥漫 性 





spe 












人 或 输 如 管 
性 加 重 ;消化 性 溃疡 穿孔 则 引发 烧灼 

锐 痛 ,可 迅速 扩散 到 全 腹 。 空 膀 肚 晶 
多 至 阵 发 性 质 脏 器 慢 性 
为 二 












六 引起 的 腹痛 多 
引起 的 中 山顶 常 有 节律 性 





程度 和 绞 径 
或 包 痛 ， 





疡 六 
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和 周期 性 。 

5) 腹痛 的 程度 :腹痛 程度 在 一 定 意 义 上 反映 了 病情 的 
轻重 。 但 老年 人 、 应 用 过 镇 痛 药 物 .反应 差 或 意识 模糊 的 中 
者 有 时 病变 虽 重 ， 腹痛 表现 却 不 明显 。 

6) 腹痛 的 放射 :由 于 神 名 经 分 布 的 关系 、 某 些 部 位 病变 
引起 的 疼痛 常 放射 至 固定 的 区 域 ,如 胆道 病变 右上 遥 关 A _ 
有 户 或 肩 脚下 疼痛 ; 肾 盏 ,输尿管 病变 引起 的 疼痛 多 向 腹 股 | 7 
沟 方 向 放射 ;子宫 和 直肠 痛 常 放射 至 采伐 部 等 。 

7) 腹痛 的 伴随 症状 ; 伴 发 热 的 提示 为 炎症 性 病变 。 伴 
便血 的 可 能 是 肠 套 知 、 肠 系 陀 血栓 形成 或 肿 冯 性 疾病 等 
伴 血尿 的 多 为 输尿管 结石 。 伴 休克 的 多 为 内 脏 破 黎 出 血 
胃 肠 道 穿孔 并 发 腹膜 类 。 

8) tonite eos 


















史 。 和风 
nb 和 








解 末 次 月 经 日期 \ 有 无 停经 及 停经 后 


(1) 一 般 情 况 :应 观察 
位 .腹痛 程度 及 有 无 贫血 、 

(2) 腹部 检查 :腹部 检查 的 序 以 视 诊 -听诊 - 触 诊 -中 
诊 顺 序 为 宜 ,以 免 腹 诊 和 印 诊 影响 肠 鸣 音 的 听诊 

1) 视 诊 :观察 腹壁 有 无 疱疹 和 静脉 曲张 ,j 腹部 外 形 是 
和 否 对 称 , 有 无 膨 隆 .弥漫 性 胀气 、 胃 型 . 肠 型 和 蜂 动 波 等 , 腹 
式 呼 吸 是 否 受 限 。 

2) 听诊 :应 注意 肠 鸣 音 是 否 折 


管 杂音 。 


3) 触 诊 :检查 腹部 有 无 压痛 
块 , 肝 腺 有 无 肿 大 或 触 首 , 能 3 
故 氏 点 是 否 有 压痛 等 。 

4) 即 诊 :检查 肝 浊 音 界 ,移动 性 浊音 . 肝 腺 才 

(3) 直肠 、 阴 道 检 查 ; 疑 为 下 上 腹部 或 入 i 
作 直 肠 检查 .有 时 可 以 般 及 深部 的 上 玉 痛 、 摸 
或 肿瘤 转移 。 对 已 婚 妇 女 作 昌 
的 诊断 。 

(4) 上 腹 外 情况 巴结 利 心 师 检 查 不 可 煞 略 ， 
版 股 沟 部 位 是 铬 好 发 部 位 .检查 中 应 加 以 注意 。 







\ 呼 吸 、. 脉 掩 、 血 压 、 体温 、 体 





; 
由 








兽 强 或 减弱 ,有 无 腹部 血 






` 反 跳 痛 和 肌 紧 张 有 无 肿 
触及 胆囊 .有 无 Murphy 征 ， 








恰 肿 块 
明道 检查 有 助 ep 能 病 涩 












本 ， 
示 存 在 


色 计 数 及 中 性 粒 细 胞 增高 提 
基 奇 生 时 感染 、 腹 异 过 





曾 苘 应 考 ! 





:局 肠炎 。 
在: 屎 常 民 从 
旺 民 提示 沙 灰 






(2) 
集 犁 恨 提 示 泌 尿 
外 和 伤 .血红 重 自 永 提 z 


发 现 腑 展 和 
人 条、 直 员 或 


本 提 下 多 





1879 
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尿 病 一 证 , 胆 红 素 尿 提 示 肝 胆 疾 病 , 怀 疑 中 啉 病 应 查 尿 中 
了 呆 , 怀 疑 铅 中 毒 应 查 尿 铅 ,怀疑 异 位 妊娠 破裂 应 作 尿 妊娠 

(3) 辩 常规 检查 和 隐 血 试验 :粪便 的 肉眼 观察 \ 隐 人 血 试 
验光 镜 下 常规 细胞 , 脂 泣 检查 亦 可 为 临床 诊断 提供 重要 的 
资料 。 

(4) 血液 生化 检查 : 血清 淀粉 酶 增高 提示 为 胰腺 炎 。 
血糖 、 血 酮 肝 功 能 等 检查 也 有 助 于 诊断 和 鉴别 诊断 。 
(5) 肿瘤 标志 物 检 查 :怀疑 肝 瘤 应 查 甲 胎 蛋 白 C(erfeto- 
protein, AFP) :怀疑 骨 肠 道 肿瘤 应 查 癌 胚 抗原 (carcinoem- 
bryonic antigen,CEA) 等 。 

(6) 上 腹腔 穿刺 液 的 常规 及 生化 检查 :腹痛 诊断 未 明 而 
发 现 腹腔 积 液 时 ,必须 做 腹腔 穿刺 检查 。 肉 眼 观 察 穿刺 物 
即 可 初步 判断 是 否 有 腹腔 内 出 血 或 感染 ,然后 应 立即 作 常 
规 检查 、 生 化 检查 ,必要 时 可 作 涂 片 及 细菌 培养 , 找 病 理 细 
胞 等 。 

(7) X 线 检查 :腹部 X 线 平 片 如 发 现 甩 下 游离 气体 有 
助 于 诊断 胃 肠 道 穿孔 。 肠 腔 积 气 扩张 和 多 个 液 平面 有 助 于 
诊断 肠 梗阻 。X 线 钢 餐 造影 或 钢 洪 肠 检查 可 以 发 现 胃 肠 溃 
疡 ,肿瘤 等 。 

(8) 实时 超声 检查 :可 以 发 现 胆 道 结石 胆管 扩张 和 胰 
了 骏 、 肝 脾 的 肿 大 , 腹 内 的 和 肿瘤. 囊 种 和 炎 性 肿 物 ,腹腔 积 液 ; 
在 宫 外 邓 的 诊断 中 ,有 时 可 看 到 子宫 外 侧 的 胚胎 或 输卵管 
内 的 积 液 。 

(9) CT 和 MRI 检查 ;对 腹 内 实质 脏 器 的 外 伤 ,炎症 、 
脓肿 ,肿瘤 等 均 有 较 高 的 诊断 价值 。 

(10) 内 镜 检 镜 可 以 直接 观察 消化 道内 腔 和 
儿 膜 病变 ;内 镜 逆 行 胰 有 彤 (ERCP) ,经 皮 肝 穿刺 胆道 
造影 (PTC) 检 查 有 助 于 胆道 和 胰腺 病变 的 诊断 ;膀胱 镜 可 
用 于 诊断 膀 殿 ,结石 或 肿瘤 ;对 诊断 困难 的 慢性 腹痛 ， 
必要 时 可 行 腹腔 镜 检 查 。 

(11) 其 他 检查 :心电图 检查 有 助 于 鉴别 因 心 绞 痛 、 心 
































SS 





# 刺 , 有 助 于 诊断 异 位 妊娠 破裂 或 黄体 破裂 出 血 。 





-诊断 慢性 肠系膜 上 静脉 血栓 





为 急性 益 尾 炎 疼 痛 的 特点 。 可 有 麦 氏 点 压痛 ,并 可 有 有 册 紧 
张 和 反 跳 冯 ,是 益 尾 炎 的 典型 体征 。 

3. 胆 圳 炎 、 胆 结石 ”慢性 胆囊 炎 者 常 感 右 上 腹部 隐 
痛 、 进 食 脂肪 餐 后 加 剧 ,并 向 右 肩 及 肩 腥 部 放射 。 急 性 胆 惠 
炎 常 在 脂肪 父 后 发 作 , 呈 古 上 腹 持续 性 剧 痛 , 向 右 肩 及 肩 脾 
部 放射 ,多 伴 有 发 热 .恶心 .呕吐 。 体 格 检查 时 在 右上 腹 有 
明显 压痛 和 肌 紧 张 , Murphy 征 阳性 是 胆 列 炎 的 特征 。 急 
性 胆囊 炎 发 作 时 白细胞 总 数 及 中 性 粒 细 胞 明显 增高 。 超 声 
检查 与 X 线 检查 可 以 确诊 。 

4. 急性 胰腺 炎 ”多 在 饱餐 后 突然 发 作 , 中 上 腹 持 续 
性 剧 痛 , 常 伴 恶心 .呕吐 及 发 热 。 上 上 腹部 深 压痛 , 肌 紧张 
及 反 跳 痛 不 其 明显 。 血 清 淀 粉 酶 和 腹部 CT 检查 有 助 于 
诊断 。 

5. 肠 梗 阻 ” 肠 梗阻 的 疼痛 多 在 脐 周 , 旦 阵 发 性 绞 痛 ， 
伴 呕吐 与 停止 排便 、 排 气 。 体 格 检查 时 可 见 肠 型 ,腹部 压痛 
明显 , 肠 鸣 音 亢进 。X 线 平 片 检查 ,车 发 现 肠 腔 充气 ,并 有 
气 液 平面 时 肠 梗 阻 的 诊断 即 可 确立 。 

6. 输尿管 结石 ”腹痛 常 突然 发 生 , 多 在 侧 腹 部 呈 阵 
发 性 绞 痛 ,并 向 会 阴部 放射 。 疼 痛 发 作 后 可 见 血 尿 为 本 
病 的 特征 , 作 腹 部 X 线 摄 片 .静脉 凤 孟 造影 等 可 以 明确 
诊断 。 

7. 克 罗 恩 病 多 数 患 者 有 位 于 右 下 腹 或 脐 周 的 腹痛 ， 
一 般 为 中 等 程度 疼痛 , 呈 痉 这 性 , 餐 后 加 重 。 当 病变 发 展 至 
肠 腔 狭窄 时 ,可 见 肠 梗阻 症状 。 如 炎症 波及 腹膜 或 急性 肠 
穿孔 时 可 见 腹 膜 炎 表现 。 诊 断 需 要 综合 临床 ,结肠 镜 、X 线 
钢 剂 检查 及 活检 进行 分 析 。 

8. 肠 易 激 综 合 征 ” 腹 痛 部 位 常 在 左下 腹 与 下 股 部 , 情 
绪 激 动 劳累 等 可 诱发 腹痛 发 作 , 排 气 或 排便 后 症状 缓解 。 


征 ) 
有 无 急 


药 驳 治疗 或 手术 治疗 


实验 室 检 查 : 血 常规 、 尿 液 分 析 、 


忆 


类 常规 + 隐 血 、 血液 生化 、 心电图 




























衬 治 疗 无 效 、 病 情 转 危 的 紧急 情况 下 ,为 挽救 生命 可 考虑 章 
版 手术 探查 。 

(二 ) 鉴别 诊断 ”引起 腹痛 的 疾 
表 性 的 常见 疾病 和 危重 病 .分 述 如 下 : 

1. 寺 、 十 二 指 肠 溃 疡 ”好 发 于 中 青年 。 腹 痛 以 中 上 腹 
部 为 择 . 大 多 为 持续 性 隐 独 ,并 有 节律 性 和 周期 性 。 体 格 检 
在 可 有 中 于 上 腹 讨 并 ,得 无 贞 紧 张 亦 无 反 跳 痛 。 内 镜 检查 可 
以 重 立 诊断 





其 多 , 兹 列举 较 有 代 








中 二 腹 隐 痛经 数 小 时 后 转 右 下 腹痛 


Y 
有 无 股 外 原因 有 


] 未 发 现 






































版 部 超声 或 腹部 + 盆腔 CT 异常 
+ 正常 
由 锁 、 肠 镇 、 小 肠 CT、 小 肠 锯 、 觅 查 内 药 发 现 病因 
未 发 现 





对 证 治疗 ,观察 ,进一步 到 
造影 、 脑 电 图 、 尿 ee 











18-3-1 急性 腹痛 诊疗 流程 





第 三 章 消化 系统 主要 症状 和 体征 
9. 异 位 妊娠 破裂 ”有 三 个 主要 症状 :急性 腹痛 、 阴 道 病 , 无 肌 紧 张 和 反 跳 痛 ,心脏 听诊 可 有 心律 失常 ， 心电图 及 

流血 及 停经 。 阴 道 检查 发 现 宫颈 有 举 痛 , 后 帘 隆 他 满 腰 出 、 ”心肌 醇 谱 检 查 可 以 确诊 本 病 。 

触 痛 显著 ,或 于 宫 体 旁 触 及 边缘 不 清 的 肿块 。 腹 腔 穿 刺 或 

后 窒 隆 穿刺 发 现 不 凝固 血液 , 即 可 确诊 。 尿 妊娠 试验 .B 超 【诊疗 流程 】 

等 检查 也 是 重要 的 辅助 检查 手段 。 腹痛 是 个 症状 ,治疗 腹痛 应 查 明 病 因 . 针 对 引起 投 痛 
10. 急性 心肌 梗死 ”多 见于 中 老年 人 ;梗死 的 部 位 如 ”的 疾病 进行 治疗 (图 18-3-1. 图 18-3-2)。 有 时 腹痛 及 伴 发 

在 脑 面 ,面积 较 大 者 多 有 中 上 腹部 痛 ,多 在 劳累 ,紧张 或 饱 。 ”的 各 种 症状 严重 ,在 查 明 病 因 ` 实 施 病因 治疗 的 同时 还 必须 

和 餐 后 突然 发 作 , 呈 持续 性 绞 痛 ,并 向 左肩 或 双 蔷 内 侧 部 位 放 ”对 这 些 症 状 给 予 积极 的 治疗 。 包括 维持 水 、 电 解 质 、 酸 碱 平 

射 。 常 们 恶心 ,可 有 休克 。 腹 部 检查 时 上 上 腹部 可 有 轻 度 压 。 衡 , 控 制 感染 和 使 用 解 痉 止 痛 药 。 


[ 报 性 天帝 C6 个 月 ) 


党 


病史 询问 + 体格 检查 + 实验 室 检 查 ( 血 常 规 、 尿 液 分 析 、 并 常规 + 隐 而 而 液 生化) 































































站 
潜在 病症 已 明确 = 


a | 





村 


、 发 热 、 年 龄 >40 岁 、 存 无 EA 
无 依 村 天际 3 全 二 和 全 记 S 诊 具 标 准 | 一 一 一 [对症 治 疗 、 观 守 


有 
版 部 超声 或 用 部 + 盆腔 CT 上 一 发 现 病因 
正常 
Y 
凤 镜 、 肠 久 、 小 肠 CT、 小 扬 匀 、 胶 变 内 镜 | 
J 正常 
进一步 检查 (由 排 空 坛 验 ERCP、 超声 | 未 发 现 病因 
内 磋 、 血 管 半 影 、 有 腹水 闭 诊 断 纤 用 穿 ) [| 症 治疗 、 观 罕 ] 
诸 妇 产科 或 外 科 或 心理 科 会 诊 [证 询 疗 、 观 察 
|] 发 现 病因 


[治疗 ]- 一 








ey 











发 现 病 因 





























图 18-3-2 慢性 腹痛 诊疗 流程 


益 。 黄 痊 是 许多 疾病 的 一 种 症状 和 体征 ,多 见 于 肝胆 胰 
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trointestinal disease. Goldman L, Ausicllo D. Cecil Medicine. 23rd 的 血红 蛋白 ,另外 10 扣 一 20 近 主要 来 源 于 无 效 红 细胞 生 成 

















cd, Saunders Elsevier,2008. 以 及 其 他 血红 蛋白 。 
(二 ) 运输 和 排泄 ”开始 形成 的 或 为 游离 朋 红 
第 二 节 疤 素 , 因 未 经 肝 细 胞 摄取 、 未 与 葡萄 精 i 合 , 称 非 结合 
胆 红 素 ,又 名 间接 胆 非 结 合 明 与 盘 酒 户 熏 白 


李 敬 张 顺 财 。 结合 而 输送 . 非 水 溶性 ,不 能 从 肾 小 

黄姜 (jaundice) 是 指 由 于 血 中 胆 红 素 浓度 增高 ( 。 ”出现 非 结 合 胆 合 胆 红 

34. lpmol/L 或 和 >2mg/ 由 沉积 于 组 织 中 ,引起 巩膜 .皮肤 、 后 ,经 葡萄 糖 醋酸 转移 酶 CUGT) 的 催化 作用 和 葡 欧 

翻 膜 以 及 其 他 组 织 和 体液 发 生 黄 染 的 现象 。 当 胆 过 ”” 琶 结 合 . 形 成 结合 胆 红 素 . 变 为 水 溶性 .可 通过 性 小 妹 汇 
值 但 过 34. 1jmol/L 时 无 肉眼 黄 盖 , 称 隐 性 或 亚 临床 黄 。 ”过 从 尿 中 排出 。 


过 . 故 永 液 中 不 
过 血循环 运输 至 肝 
































第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


{ 三 ) 肝 内 转运 在 肝 细胞 内 形 
送 至 毛细 胆管 面 肝 细 胞 膜 上 。 在 肝 细 胞 实 腊 和 毛细 胆管 膜 
上 分 布 许多 转运 蛋白 ,包括 钠 - 牛 磷 胆 汁 酸 共 转 运 多 上 肽 
(NTCP) 有 机 阴离子 转运 多 肤 (OATP) .有 机 阳离子 转运 
器 (OCT1)、 毛 细 胆 管 多 特异 性 有 机 阴离子 转运 器 
(cMOAT) 多重 耐 药 蛋白 (MDR) 和 毛细 胆管 胆 盐 转运 器 
〈cBST) 等 ,对 结合 胆 红 素 通过 主动 转运 的 耗 能 过 程 分 泌 入 
毛细 胆管 腔 及 毛细 胆管 排 泌 起 重要 作用 。 任 何 损伤 这 些 转 
运 绰 日 功 能 的 因素 都 可 能 影响 结合 胆 红 素 的 排泄 而 诱发 高 
胆 红 素 血 症 。 
四 ) 肠 肝 循环 ”结合 胆 红 素 进 入 肠 腔 后 ,经 肠 道 细菌 
氢 作 用 还 原 为 尿 胆 原 ,大 部 4 人 全 入 
: 称 为 类 胆 原 。 小 部 分 (10%%~20%) 经 回肠 下 段 或 结 
看 吸收 :通过 门静脉 血 回 到 肝脏 ,转变 为 胆 红 素 或 未 经 转变 
随 胆 汁 排 人 肠 内 ,这 一 过 程 为 胆 红 素 的 “ 肠 肝 循环 ”。 从 
肠 道 重 吸收 的 尿 胆 原 , 有 很 少 部 分 (每 日 不 超过 6. 8umol) 
进入 体循环 ,经 肾 排 出 。 

























































































基山 压 肚 








黄姜 的 分 类 
(一 ) 病因 发 病 学 分 类 “分 为 :四 溶血 性 黄 站 ;加 肝 细 
胞 性 淤积 性 黄 丫 ;G4 。 临 










床上 以 前 三 类 为 常见 ,特别 是 肝 细胞 性 黄 
黄 站 ,这 种 分 类 方法 临床 上 最 常用 。 

(二 ) 按 胆 红 素 的 性 质 分 类 ”根据 胆 红 素 代谢 过 程 中 
主要 环节 的 障碍 .可 分 为 : 


直 和 胆汁 湾 积 性 


1. 以 非 结合 胆 红 素 升 高 为 主 的 黄 冶 ”血清 总 胆 红 烷 
升 高 ,其 中 非 结 合 胆 红 素 占 80% 一 85% 以 上 。 由 肝 前 对 因 







素 引 起 、 ck a ee ,如 先 


得 ， pike 二 及 区 请 DA 
如 Gilbert 综合 征 、Crigler-Najjar 综合 征 、 新 生 





生理 性 
2 网 全 会昌 红 末 手 贡生 的 项 
红 素 中 所 占 比 例 二 30 色 .可 由 胆 红 素 在 肝 内 转运 ,排泄 
障 但 或 同时 有 胆 红 素 摄 取 、 结 合 和 排泄 除 但 引起: 儿 肝 外 
名 上 肝 内 胆管 阻塞 ,4 

结 丰 , 华 支 举 吸 虫 病 等 ;多 上 肝 内 胆 汗 注 积 .如 肝 
多 性 肝病 , 奸 娠 期 多 发 性 黄 瘟 、Dubin-Johnson 综合 


结合 甩 红 素 在 总 


















质 为 依据 .对 胆 红 迪 
die 范围 .对 诊断 
疗 有 所 各 助 ， a [的 发 生机 制 涉及 多 种 因素 
fi .结合 和 排 波 陪 但 分 别 或 同时 存在 . 训 


击 合 和 
摆 床 ,大 抽 分 本 








能 1 





人- 
A 


j 382 


三 、 黄 症 的 病因 、 发 病 
机 制 和 临床 将 征 


溶血 性 黄 着 


【病因 与 发 病 机 制 】 

大 量 红 细胞 的 破坏 ,形成 大 显 的 非 结合 胆 红 素 2 
细胞 的 摄取 、 结 合 及 排泄 能 力 , 另 一 方面 
贫血 , 缺 氨 和 红细胞 破坏 产物 的 
胆 红 素 的 代谢 能 力 ,使 非 结 合 胆 
的 水 平 而 出 现 黄 冶 。 








血 中 注 久 ， 超过 正常 





【临床 特征 】 
(一 ) 可 有 与 溶血 相关 的 病史 ”如 输血 、 
染 及 溶血 家 族 史 等 。 


特殊 药物 、 感 









(二 ) 症状 与 体征 急性 溶血 或 溶血 危 象 时 起 病 急 , 溶 
应 剧烈 ,如 寒战 高热, 呕吐, 腰 背 酸痛 ,全身 不 适 等 ,1 
性 溶血 症状 轻微 ,但 可 有 面色 苍白 。 见 膜 见 轻 度 黄 盖 , 旺 浅 
检 榜 色 。 皮 肤 无 痕 冯 。 可 有 肝 脾 肿 大 ,特别 是 悍 性 溶血 者 。 


(三 ) 实验 室 检查 

1. 有 肯 血 增生 活路 表现 ,如 周围 血 出 现 网 

现 有 核 红细胞 骨髓 红 细胞 系 增生 活跃 。 

2 血清 总 胆 红 素 增 高 , 除 溶血 危 象 外 ;血清 胆 红 素 
般 不 超过 85pmol/L( 5mg/dl) ,其 中 以 非 结 合 担 红 素 升 高 
为 主 , 占 80% 以 上 。 

3. 尿 中 尿 胆 原 增加 页 无 胆 红 素 ,急性 发 作 时 可 有 血红 
慢 白 尿 , 呈 着 油 色 。 慢 性 溶血 者 尿 内 含 铁血 黄 素 增加 。 

4. 其 他 检查 ”遗传 性 球形 红细胞 增多 时 红细胞 脆性 
增加 ,地 中 海 贫 血 时 脆性 降低 ,自身 免疫 性 溶血 时 Coombs 
试验 阳性 。 


网 织 红细胞 增 

















肝 细 胞 性 黄 痢 


病因 与 发 病 机 制 】 
由 于 肝 细 胞 广泛 病 损 ,对 胆 红 娄 摄 取 . 结 合 和 排泄 功能 
发 生 障 得 ,以 致 有 相当 上 的 非 结合 胆 红 索 游 留 于 血 中 ,同时 
合 胆 红 来 不 能 正 










因 肝 细胞 损害 和 肝 小 叶 结 构 破坏 .至 使 结 
党 地 排 入 细小 胆管 而 反 流入 血 .结果 发 生 


【临床 特征 】 
(一 ) 症状 与 体征 










欲 缺 乏 . 肝 区 痛 
脏 种 大 或 腹水 鱼 
2. 皮肤 和 巩膜 呈 浅 黄 至 金黄 鱼 . 皮 肤 个 有 疤 痒 











(二 ) 辅助 检查 

1 血清 总 胆 红 素 升 高 ,一 般 过 170pmol/L, 其 中 以 结合 
胆 红 素 升 高 为 主 ( 盖 35%%) 。 

2. 尿 中 胆 红 素 阳性 . 尿 胆 原 常 增加 ,但 在 疾病 高 峰 时 ， 
因 肝 内 淤 胆 致 尿 胆 原 减少 或 缺 如 ,同样 凌 中 尿 胆 原 含量 可 
正常 .减少 或 缺 如 。 

3, 肝 功 能 试验 ”不同 肝病 可 出 现下 列 某 些 试验 异常 : 
QD 转氨酶 升 高 ;@ 凝 血 酶 原 时 间 异 常 ,提示 肝 细胞 损害 严重 ; 
图 严重 叶 病 时 ,也 可 出 现 胆固醇 ,胆固醇 酯 . 胆 碱 酯 酶 活力 下 降 
等 ;@ 伴 有 肝 内 洲 胆 时 , 碱 性 磷酸 酶 可 升 高 ;@ 血 清白 蛋白 
下 降 。 

4. 免疫 学 检查 ” 血 中 肝炎 病毒 标记 物 阳 性 支持 病毒 性 
肝炎 的 诊断 ,线粒体 抗体 阳性 常 支持 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 的 
诊断 ,血清 申 胎 蛋白 对 原 发 性 肝 细 胞 癌 诊 断 有 参考 价值 。 

5. 肝脏 活 组 织 检查 ”对 弥漫 性 肝病 的 诊断 有 重要 价 
值 , 除 光 镜 检 查 外 还 可 行 电镜 ,免疫 组 化 , 原 位 杂交 免疫 荧 
光 等 检查 ,有 利于 肝病 的 诊断 。 

6. B 超 .CT 等 ”对 肝病 的 诊断 有 帮助 。 


胆汁 淤积 性 黄 痊 
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【病因 与 发 病 机 制 】 
胆汁 淤积 可 分 为 肝 内 性 或 肝 外 性 。 
1. 肝 外 胆汁 淤积 


即 原来 所 称 梗阻 性 黄 盖 ,可 由 于 胆 
肿瘤 及 曙 虫 等 阻塞 胆 总 管 。 

主要 见于 毛细 胆管 型 病毒 性 肝炎 、 药 
H 汁 性 肝 硬 化 妊娠 期 复发 性 黄 盖 等 。 
肝 细 胞 /毛细 胆管 病变 而 致 胆汁 拉 
与 :血液 动力 改变 : 当 肝 蒋 脉 压 显著 

十， 

电 的 胆汁 淤积 与 此 有 关 。 包 肝 细 
fF 细胞 膜 内 脂 质 组 成 对 维持 Na - 
要 。 氢 两 唆 、 肉 二 醇 , 石 胆 酸 ,内 毒 











肝 内 胆 
障碍 。 常 有 多 因 
升 高 ,超过 胆汁 分 
Budd-Chiari 综合 征 所 马 
胞 膜 结构 和 功能 改变 :) 








j 
K -ATP 酶 活性 至 关 重 












素 和 缺 氧 等 引起 肝 细 胞 损害 时 ,使 膜 流动 性 和 钠 泵 活性 降 
低 ,致使 昌 汁 分 泌 和 胆 计 流 量 减少 。@@ 毛 细 胆管 改变 : 雌 激 
素 及 内 可 降低 毛细 胆管 多 特异 性 有 机 阴离子 转运 器 





(ceMOAT) 表 达 , 减少 胆 酸 盐 
发 生 胆汁 洲 积 。 人 类 ABCB 
(BSEP) ,将 胆 盐 从 
计 流 的 最 主 
淤积 , 原 发 性 胆汁 站 
导 的 肝 内 胆汁 洲 积 等 疾病 有 关 。 、 
管 功 能 障碍 , 黎 胆 汁 流量 和 向 前 流动 性 降低 。 合 毛细 胆管 
膜 与 紧密 连接 通 透 性 增加 .胆汁 中 溶质 分 子 向 周 轩 弥 散 或 
反 流 , 致 胆汁 的 水 分 减少 。@ 胆 酸 代谢 异常 等 。 


` 胆 红 巡 等 有 机 阴离子 转运 。 
1 基 央 编码 产生 胆 盐 输 出 泵 
fF 细 胞 内 转运 到 毛细 胆管 中 ,是 形成 胆 
动力 ,ABCB11 基因 变异 与 妊 召 期 于 内 胆汁 
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上 总 六 























【临床 特征 】 


1 肝 外 梗阻 者 ,常见 的 胆石 症 、 胆 管 炎 常 有 发 热 股 


第 三 章 ”消化 系统 主要 症状 和 体征 


痛 、 呕 吐 等 症状 .黄姜 来 去 迅速 。 胰 头 癌 及 谈 腹 周 周 闪 
乏 特 征 性 临床 表现 ,但 可 有 乏力 、 食 谷 缺 乏 、 消 瘦 竺 
关 常 进行 性 加 重 。 

2. 肤色 暗 黄 、 黄 绿 或 绿 福 色 .甚至 黑色 , 胆 红 素 浓 度 逐 
渐 升 高 ,一 般 汪 170pmol/L(30mg/d]) 以 上 ,其 中 以 结合 胆 
红 素 升 高 为 主 。 

3. 皮肤 瘙痒 显著 . 常 出 现在 黄姜 之 前 .具体 机 制 不 清 . 
可 能 与 血 中 胆 盐 刺激 皮肤 神经 末梢 有 关 。 

4. 尿 胆 红 素 阳性 , 尿 胆 原 减少 或 消失 .部 分 不 完全 醒 
阻 者 需 结合 其 他 临床 表现 而 考虑 。 

5. 美 色 特点 ” 娄 中 尿 胆 原 减 少 或 缺 如 ,类 便 呈 浅 灰色 
或 陶土 色 。 如 梗阻 为 壶 腹部 周围 冶 引 起 ,可 因 出 血 使 粪便 
呈 黑 色 或 隐 血 阳性 。 

6. 肝 功 能 试验 ”最 明显 的 为 碱 性 磷酸 酶 .y 谷 胺 酸 转 











肽 酶 升 高 。 血 清 总 胆固醇 可 升 高 , 脂 蛋 白 -又 可 阳性 ,长 时 


期 梗阻 可 使 血清 转氨酶 升 高 及 白 蛋 白 下 降 , 如 维生素 K 缺 
乏 可 使 凝血 酶 原 时 间 延 长 ,此 时 如 注射 维生素 K 可 使 凝血 
酶 原 时 间 纠 正 。 

7. 其 他 检查 B 超 .CT、.ERCP、PTC, 胆 道 造影 均 有 助 
于 梗阻 性 黄 辣 的 诊断 。CEA、CA19-9、ai- 抗 胰 蛋 白 酶 也 有 
助 于 诊断 。 


先天 性 非 溶血 性 黄 净 


系 指 由 于 先天 性 酶 缺陷 所 致 肝 细胞 对 胆 红 素 的 摄取 、 
结合 及 排泄 障碍 ,临床 上 少见 ,大 多 发 病 于 小 儿 和 青年 期 
有 家 族 史 , 除 极 少数 外 ,多 数 健康 状况 良好 ( 表 18-3-1) 。 

(一 ) 以 非 结 合 胆 红 素 升 高 为 主 

1 Gilbert 综合 征 ”是 由 于 葡萄 糖 醋酸 转移 酶 CUGT) 
1Al 基因 外 显 子 1 上 游 启 动 子 TATAA 序列 出 现 重复 片段 .至 
使 UGT 活性 下 降 而 导致 非 结合 胆 红 素 在 肝 细 胞 内 酷 化 过 得 











障碍 。 临 床 特点 为 :一 般 无 症状 或 有 乏力 、 消 化 不 良 . 肝 区 不 
适 等 症状 。 可 因 饥 饿 感染 发 热 . 媳 娠 、 手 术 而 诱发 或 
@@ 血 清 胆 红 素 升 高 ,以 非 结 合 胆 红 
51pmol/L(1.3 一 3mg/d) 之 间 , 最 过 103pmol LCGmg 
山 。@ 患 者 发 育 正 常 ,一 般 情 况 良好 。@ 肝 脾 不 肿 大 。 回 肝 
功能 试验 正常 。@ 无 溶血 证 据 。 肝 活检 无 异常 。@ 胆 流下 
常 显影 。@@ 无 须 特别 处 理 , 预 后 良好 。 
2. Crigler-Najjar 综合 征 葡萄糖 醋 酸 转移 酶 减少 或 缺 
失 。 分 ] 和 五 型 .1 型 系 UGTIAI1 基因 


1 一 5 外 显 子 发 生 
多 处 蔡 换 ,缺失 或 插 人 突变 ;而 下 型 仅 是 在 任 一 外 旺 子 的 点 
















4 生 后 不 入 (6~ 18 个 月 ) 即 死 王 核 黄 阁 : 
现 黄 丫 ,也 可 在 随后 20~ 30 年 中 反复 发 





Amol IIL4G~20mg db 之 门 ， 
等 吉 诱发 或 加 重 . 胆 红 索 升 总 

生 。 与 工 型 相似 , [la 的 装 及 其 

无 肝 脾 肿 大 .肝脏 的 其 他 实 信介 十 常 .但 




















预后 较 佳 。 
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表 18-3-1 常见 先天 性 非 溶血 性 胆 红 素 代谢 缺陷 疾病 临床 特征 
区 Gilbert Dubin-Johnson Rotor Crigler-Najjar Lucey-Driscoll 
| 综合 征 综合 征 综合 征 综合 征 综合 征 
别名 体质 性 黄 冶 ， 2 先天 性 非洲 血性 黄 ”先天 性 非 溶 血性 黄 ”先天 性 非 柄 阻 性 非 ” 暂 时 性 家 族 性 新 
冶 结 合 胆 红 素 增高 丫 结 合 胆 红 素 增高 ”溶血 性 黄 辣 或 先天 生 儿 高 胆 红 素 
I 型 I 型 性 葡 冯 血 症 
酶 缺乏 证 
好 发 年 龄 新 生 儿 至 青年 期 多 在 10~30 岁 在 少儿 至 青年 期 ” 新 生 儿 新 生 儿 
黄 闪 发 生 宙 制 肝 细 胞 摄取 非 结 合 ” 结 台 胆 红 素 在 肝 细 bo 遗传 性 葡萄 精 醛 酸 。” 葡 欧 糖 醋酸 转移 
胆 红 素 障碍 ,葡萄 糖 ” 胞 内 转运 和 排泄 ” 胞 内 转运 和 排泄 障 ”转移 酶 的 减少 或 、 酶 受 抑 制 
醛 酸 转 移 栈 缺乏 或 麻 碍 碍 , 肝 细胞 摄取 非 结 ” 缺 如 
与 非 结 合 胆 红 素 附 合 胆 红 素 也 可 能 发 
着 于 白 绰 白 后 的 分 生 障 碍 
离 障 但 有 关 
一 般 情况 好 好 好 关 关 
症状 少见 少见 少见 重 重 
大 少见 可 有 多 无 有 有 
血 中 何 种 胆 红 素 非 结合 结合 结合 非 结合 非 结 合 
首 高 
生 清 总 胆 红 素 大 多 <5lpmol/L 波动 范围 3 ~ 波动 范围 68 ~ 多 >170umol/L, 可 多 >170pmol/L 
323pmolfL, 一 般 为 ”119pmolyL 达 680pmol/L 
68~102pmol/L 
屎 液 胆 红 素 阴性 阳性 阳性 阴性 明 性 
0 让 造 影 正常 口服 不 如 有， 前 让 多 正 党 
正常 正常 正常 
治疗 应 用 茶 巴 比 妥 有 效 不 需要 换血 ,了 型 可 用 莱 巴 ”换血 
ee 比 妥 
Wh 闻 好 好 多 在 出 生 后 1 年 内 “多 在 出 生 后 1 年 
死 于 核 黄 冶 内 死 于 核 黄 盖 
全 以 结合 胆 红 素 升 高 为 主 入 福 色色 来 颗粒 ,多 在 肝 小 叶 中 央 区 的 深 酶 体内 ,其 性 质 和 
，Dubin-Johnson 综合 征 “有 明显 家 族 背 景 ,可 能 为 常 






站 导 进 入 


gi 隐 .是 由 于 毛细 胆管 面 有 于 细 胞 膜 上 MRP2 红 
向 基因 变异 所 致 。 非 结合 胆 红 素 仍 可 经 OATP 用 
可 在 醚 化 过 程 中 与 简 侈 本 


肝 细 胞 ,并 


- 般 无 症状 或 症状 轻微。 
We 


1 红 素 


雪 阳性， 








1 时 滞留 彝 


ICG 最 大 运 


-~-100 分 名 


以 1:6 
而 yp x 











第 2 次 上 升 现象 . 多 胆 计 排 泄 正常 。 
省 不 显影 ,如 显 ge 暗淡 ; 莉 脉 胆 疲 造 
形 。 急 及 外 观 明 绿 黑色 (黑色 肝 ) ,特别 在 








i 





现 纵 商 为 清楚 ”名 用 





EH 管 面 盾 细胞 膜 上 的 排泄 障 但 南 诱 2 


加 肝 可 肿 大 ,但 脾 不 肿 大 。 
如 过 857pmol7L(5mg/d) ,但 可 更 高 .以 


,本 分 名 时 BSP 
更 大 (第 2 次 上 升 ), 这 与 
明永 有 [所 下 网 
介 丫 服 胆 中 造影 , 胆 


内 人 徐 在 见 用 细胞 内 Ai 






染 、 手 
使 血清 
结合 
尿 胆 原 也 增加 。 

多 在 10% 


Zt 
结合 


但 无 


pe 
小 留 基 





数 也 不 显 







用 有 


来 源 不 明 ,但 肯定 不 是 铁 质 ,胆汁 及 脂 祸 素 。 最 为 可 能 的 是 


染色 素 或 峭 上 腺 代谢 物 多 痛 体 。 有些 患者 除 有 


8 1 


素 外 , 尿 液 及 脾 内 也 并 


i 现 有 类 似 色 素 


无 须 特 曹 治疗, 预后 良好 。 


2，Rotor 综合 征 










为 慢性 家 族 性 














也 是 常 染色 体 隐 性 遗传 。 主要 是 由 于 及 
ud 内 处 理 胆 E 力 下 降 , 使 血清 内 
素 均 增高 。 临 床 特点 为 :总 胆 


1 se (l10mg/dl 


征 鉴别 。 


综合 和 


3. 良性 复发 性 肝 内 胆汁 淤 






染色 体 隐 性 进 
首次 起 病 可 发 


感染 .抗生素 及 非 符 体 类 


欠 疝 峰 现象 ;G 
;二 肝 活 检 正 省 ,无 色 索 沪 










) ,以 结合 


< 人 


胆 红 






遗传 病 。 其 
生 在 任何 年 多 
药物 的 应 


但 
用 等 











L 积 可 


职 性 黄 辣 (BRIC) 
为 反复 发 作 人 和 和 


细胞 内 有 色 
的 存在 。 同 样本 病 
委 结 合 胆 红 素 血 症 ， 
细胞 分 沁 功 能 缺陷 
利 非 结合 胆 红 
高 ， 


一 般 少 于 





二 人 
结合 








与 Dubin-Johnson 


本 病 为 





多 在 20 岁 
均 可 诱发 此 病 ， 


病 
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FIC 是 由 ABCB11 基因 突 
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二 


程 可 持续 数 周至 数 月 。 该 病 的 肝 胜 病理 主要 表现 为 胆汁 洪 
只, 肛 胜 组 织 结 构 一 般 正常 。 一 般 不 会 进展 为 肝 硬 化 。 月 
前 已 发 现 ABCB11 基因 十 余 种 突变 可 导致 BRIC 的 发 生 。 
4. 进展 性 家 族 性 肝 内 胆汁 淤积 性 黄 辣 (FIC) 此 名 称 
于 三 种 表 型 相关 的 综合 征 。 进 展 性 FIC1 型 (Byler 病 ) 为 
常 染 色 体 隐 性 泪 传 病 , 多 在 婴儿 早期 发 病 ,其 主要 的 临床 表 
现 为 黄 丫 和 皮肤 疗 痒 、 肝 腺 大 、 生 长 发 育 迟 组 ,病情 呈 进 行 




















党 


、 贡 各 的 鉴别 诊断 

















首先 应 与 假 性 黄 这 鉴别 。 假 性 黄 癌 见 于 过 量 进食 含 胡 
更 卜 素 食物 或 服用 某 些 药物 如 阿 的 平 、 新 霉 素 等 .可 引起 皮 
肤 发 黄 而 巩膜 正常 。 老年 人 球 结膜 有 微 黄色 脂肪 著 积 , 巩 























性 进展 ,多 在 10 岁 前 进展 为 肝 硬 化 而 发 生 肝 衰竭 。FIC2 膜 黄 染 不 均匀 ,此 时 皮肤 不 黄 染 。 所 有 假 性 黄 冶 者 ,血清 胆 | Le) 中 
型 与 同型 P- 糖 蛋白 的 突变 有 关 , 它 是 胆 小 管 中 胆 汁 酸 的 主 红 素 浓度 均 正 常 。 SEE 
要 输出 者 。FIC3 型 与 MDR3 的 突变 有 关 , MDR3 是 一 种 黄 净 的 鉴别 诊断 应 结合 病史 症状 ,体征 .实验 室 及 其 

昌 小 管 正常 分 泌 磷 脂 的 重要 蛋白 。EFIC 生化 指标 主要 表现 他 辅助 检查 结果 ,进行 综合 分 析 和 判断 ( 表 18-3-2)， 才能 得 

为 高 昌 红 素 血 证, 其 中 以 结合 胆 红 素 升 高 为 主 。 现 已 明确 到 正确 的 诊断 。 











表 18-3-2 黄姜 的 鉴别 诊断 












肝 细胞 性 黄 疤 探 轩 性 次 
油 向 1 让 
溶血 性 黄姜 Re i 
年 龄 儿童 \ 衣 年 多 见 30 岁 前 急性 肝炎 多 见 ,30 ”中 年 多 见 让、 老年 多 见 
岁 后 肝 硬化 多 见 
性 别 无 差别 无 明显 差别 女性 多 见 ,尤其 肥胖 ”男性 多 见 
溃 
病史 特点 家 族 史 、 类 似 发 作 史 ， 肝炎 接触 史 、 输 血 史 、\ 损 可 有 类 似 发 作 史 [ 腹 “短期 内 消瘦 ,体力 减退 
急性 发 病 有 溶血 因素 “ 肝 药 物 史 、 酌 酒 史 痛 和 (或 ) 黄 盖 ] 
可 查 
黄 益 情况 急性 溶血 或 危 象 时 可 ”轻重 不 一 ,急性 肝炎 时 多 黄 癌 急 起 ,多 在 腹痛 黄 癌 缓 起 , 呈 进 行 性 加 深 
有 深度 短暂 后 出 现 , 历时 较 短 
溶血 不 一 定 都 有 黄 盖 暂 , 可 波动 
辣 痒 无 多 无 ,或 胆 淤 时 有 可 有 常 有 
股 痛 急性 大 量 溶血 时 有 ,可 ”上 肝 区 隐痛 为 主 较 剧 烈 , 常 呈 绞 痛 。” ”持续 性 隐痛 多 见 
累及 腰部 
消化 道 症状 。 无 明显 多 无 早期 不 明显 
肝脏 情况 可 稍 大 , 软 , 无 压痛 肝 大 ,急性 肝炎 时 质 软 ， 多 不 肿 大 可 肿 大 ,压痛 不 显著 
明显 压痛 ;慢性 时 质 硬 ， 
压痛 不 明显 
脾脏 情况 用 大 急性 时 短暂 肿 大 . 肝 硬 化 ”不 肿 大 一 般 不 肿 大 
时 明显 有 种 大 
各 用 血 象 贫血 征 ,网 织 红 细胞 增 、 急 性 肝炎 可 有 白细胞 偏 低 ， 白细胞 增加 贫血 征 ,白细胞 可 增加 
多 肝 硬 化 后 期 可 有 贫血 、 白 细 
胞 下 降 和 血小板 减少 
由 清 总 胆 红 素 一般 <85pmol/L 不 定 , 一 般 达 170pymol/l。 可 宇 170pmol/L 多 >170pmol,L 
结合 胆 红 素 。 <35% >35% >35% >35% 
屎 色 及 殿中 ”灰色 正常 , 尿 中 无 胆 红 “ 尿 色 加 深 , 尿 中 胆 红 索 阳 “ 尿 色 深 . 胆 红 素 呈 波 “ 屎 色 深 , 尿 中 胆 红 素 阳性 
胆 红 索 来 性 动 | | a 
羔 色 及 凑 中 类 色 深 ,类 中 尿 胆 原 增 、 业 色 正常 ,类 中 果 胆 原 多 减少, 业 色 变 浅 ,是 ”进行 性 减少 ,准星 陶土 色 





尿 胆 原 加 无 改变 波动 性 | 
血清 佐 性 伴 酸 正常 多 正常 明显 上 升 , 旦 波动 性 明显 上 升 , 旦 进行 性 
酶 ea ee 

血清 转氨酶 。 正常 多 明显 上 逢 正常 ,可 径 度 上 升 “可 中 度 上 升 





1885 
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梗阻 性 黄姜 
溶血 性 黄色 肝 细 胞 性 黄 冶 人 i 
凝血 酶 原 时 正常 延长 ,维生素 KK 不 能 纠正 “可 延长 , 维 生 崇 K 能 ”晚期 延长 ,不 能 用 维生素 
间 纠正 K 纠正 
肾上腺 皮质 无 诊断 价值 急性 肝炎 的 黄 癌 可 明显 黄 冶 下 降 不 明显 黄 冯 下 降 不 明显 
激素 试验 下 降 
特殊 诊断 技 ”血液 学 检查 ( 血 片 . 骨 ” 肝 功能 试验 (血清 酶 学 )， B 超 ,CT、ERCP B 超 .CT,ERCP 
术 散 片 及 溶血 试验 ) 必要 时 肝 活检 
病史 ee 下 2. 结合 型 高 胆 红 素 血 症 ”最初 检查 首先 变 将 胆汁 注 
是 非 结 合 型 还 是 结合 型 ,是 急性 还 是 慢性 过 程 。 如 果 是 非 ” 积 原 因 与 肝 细 胞 原因 区 别 开 来 。 包 括 测定 转 级 酶 : 碱 性 磷 
结合 型 SR 酸 酶 ,总 蛋白 及 白 蛋白 。 如 果 碱 性 磷 则 不 大 可 能 
还 中 是 结合 障碍 。 对 于 结合 型 胆 红 素 升 高 为 主 者 要 确定 是 肝 。 是 胆汁 淤积 性 。 虽 然 天 门 冬 氨 酸 氨 基 转 移 酶 (LAST) 和 丙 氨 





内 胆 eshte 发 热 . 很 快 出 现 黄姜 、 右 。 酸 氮 基 转 移 酶 (ALT) 不 是 肝病 的 特异 栈 ， 全 
i i、 肝 大 并 有 甬 泣 提示 为 急性 病 。 寒战 和 高 热 可 能 。 在 非 肝 胆 病 中 是 不 常见 的 。 急 性 黄 站 型 肝炎 时 ,ALT、 
炎 或 细菌 感染 ,而 低热 和 类 似 流 感 的 症状 通常 提 ”AST 明 显 增高 ,其 他 原因 肝病 时 ,ALT、AST as, 

2 EE 肝 南 放 射 到 背部 提示 胆道 或 胰腺 疾 AST>>ALT 为 乙醇 损害 。 胆 汁 淤 积 必 ee 
病 ; 痉 痒 .黄姜 持 续 3 一 4 周 可 能 来 自 各 种 原因 所 致 的 梗阻 。 常 ,少数 病例 可 有 升 高 ,但 幅度 较 小 。 在 重 
性 黄 着。 酶 可 升 高 ,但 往往 随 着 黄 冶 的 加 深 , 二 酶 活力 反而 下 降 , 其 
病史 特点 能 够 提供 病因 学 线索 。 不 洁 饮 食 、 近 期 输血 、 ”至 正常 ,这 就 是 所 请 的 “ 胆 酶 分 离 " 现 象 ,预后 险恶 。 亮 斤 酸 
静脉 内 滥用 药物 和 不 健康 性 行为 提示 可 能 为 病毒 性 肝炎 。 。” 转 氨 肽 酶 .5'- 核 苷 酸 酶 或 y- 谷 胺 酰 转移 酶 (YGT) 有 助 二 区 
药物 溶剂 乙醇 或 口服 避孕 药 通 过 引起 胆汁 淤积 和 肝 细胞 meat 条 是 由 肝脏 疾病 引起 还 是 骨 源 性 的 。 血清 
胆 结石 病史 、 既 往 胆道 手术 和 曾经 有 过 病 , 例 如 抗 线粒体 抗体 用 全 多 
黄 站 提示 道谢 。 黄 冶 家 族 史 则 提示 可 能 有 胆 红 素 转运 ee 多 为 病毒 性 
或 合成 缺陷 或 有 遗传 性 疾病 (例如 Wilson 病 ,血色 病 .w- 













































光 胰 蛋白 酶 缺乏 ) 。30 岁 以 下 的 年 轻 患 者 可 能 为 急性 器 
质 性 疾病 ,而 65 岁 以 上 的 老年 患者 多 为 结石 和 恶性 肿瘤 。 ett he 








性 肝病 、 浇 腺 癌 或 肝 细胞 性 肝癌 、 血 色 病 ， 。 定 是 否 为 自身 免疫 病 。 低 蛋白 血 症 时 球 蛋白 升 高 支持 肝 便 

而 女性 多 有 原 发 性 胆汁 性 肝 硬化 、 胆 结石 或 慢性 活动 性 化 诊断 。 胆 汁 洪 积 常 伴 有 吝 旭 国 酬 血 症 。 

肝炎 (四 ) 辅助 检查 
三 ) i 未 用 a 1. B 超 检查 ”超声 是 发 现 胆 道 梗阻 的 首选 检查 方法 ， 

: 病 中 都 能 出 它 的 准确 率 为 77 中 一 84 只 。 急 性 梗阻 时 要 经 过 4 小 时 至 4 

yi 最 | 天 时 间 才 能 发 现 胆道 扩张 。 部 分 或 间断 梗阻 可 能 不 引起 扩 

则 为 用 僵化 ,而 有 fn se 恶性 肿瘤 。 张 。 由 于 趋 声 很 难看 到 胆管 末端 ,所 以 不 能 准确 地 确定 醒 


性 多 有 酒 站 















































F 径 超过 15em 提示 为 脂肪 肝 、 淤 血 、 澡 阻 部 位 ,而 且 20% ~40% 的 胆 总 管 结 右 患 者 胆道 直径 

性 疾病 。 帮 水 填 出 现 于 有 硬化 ,恶性 及 痛 和 较 重 的 名 急性 肝 ”正常 。 

炎 上 时 。 和 触 诊 胆 具 肿 大 党 为 恶性 胆道 模 阴 。 扑 强 样 娠 站 2. 计算 机 化 断层 显 像 (CT) 超声 检查 不 能 明确 诊断 

神 症状 则 为 于 病 晚 期 。 时 ,可 以 进行 CT 检查 ,CT 能 够 较 好 地 判断 是 肝 内 还 是 肝 
(三 ) 实验 室 检查 ”实验 罕 丛 合 可 确定 病史 及 体检 中 。 外 财 块 性 损害 。 在 超声 和 CT: 引导 下 可 对 团 块 病变 进行 4 

存在 的 疑点 针 穿 


吸引 。CT 也 可 了 解 胰腺 及 此 周围 情况 。 
胆 红 素 血 症 ”网 织 细胞 数 、 id 所 朋 3. 磁 共 振 成 像 (MRI) MRI 对 肝胆 
1 全 及 外 局 由 血 涂 oh 检查 能 提供 沙 值 与 其 他 影像 学 诊断 方法 的 比较 尚 有 
据 胆道 成像 CMRCP) 对 胆道 疾病 的 诊断 具有 
能 洲 楚 地 显示 胆道 系统 ,是 -有 用 的 侨 创 伤 放 
4 内 镜 逆行 胰 胆 管 造 影 (ERCP) 和 经 皮 肝 有 
(PTC) 上 盾 穿刺 胆管 造影 适用 于 有 有 管 扩张 和 怀疑 向 位 有 
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管 梗阻 者 ,而 ERCP 则 适用 于 无 胆管 扩张 和 二 





-二 指 肠 壶 腹 、 


胰腺 和 低位 胆管 病变 者 。ERCP 诊断 胆管 梗阻 的 敏感 性 为 
89 兴 一 98 只 ,特异 性 为 89 中 一 100 外 。 而 PTC 的 敏感 性 和 


特异 性 均 达 到 98 中 一 100 中 。PTC 除 诊断 作 


胆管 引流 。ERCP 在 诊断 时 .还 可 作 括 约 肌 切 汶 


事 扩 张 狭 窄 胆管 放置 外 胆管 引流 、 内 支架 等 
两 项 措施 已 广泛 用 于 黄 盖 的 鉴别 诊断 。 

















外 .还 可 作 
取石 术 、 气 
疗 措施 。 此 





5,， 上 消化 道 钠 餐 及 胃镜 检查 ”可 检查 发 现 曲张 的 食 


管 骨 底 静脉 ,有 利于 
造影 有 助 于 肝 外 梗阻 的 诊断 .如 胰 
区 及 其 附近 可 显示 黏膜 病变 、 





















在 十 二 指 肠 球 部 或 降 部 造成 压 这 
由 十 二 指 肠 乳头 





镜 细 针 穿刺 进行 胰腺 活体 组 
疾病 性 质 。 


证 时 ,十 二 





首 肠 乳头 
迹 或 充 盘 缺损 , 胆 客 瘤 常 





亦 。 超 声 内 镜 有 助 于 发 现 
或 胰腺 癌 所 致 黄 盖 ,经 超声 内 
织 学 检查 更 有 助 于 确定 胰腺 


第 三 章 


6. 肝 组 织 检查 ”急性 黄 辣 很 少 需 f 


消化 系统 主要 症状 和 体征 


FE 肝 穿 刺 来 协助 诊 








断 。 肝 穿刺 常 
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免 发 生 胆 


技术 和 设备 。 
7. 腹腔 镜 检 查 


于 持续 性 黄 冶 而 怀疑 肝 
他 弥漫 性 肝病 如 慢性 肝炎 ,早期 肝 和 硬化 病变 所 致 .有 时 也 用 
于 肝 内 占 位 性 病变 的 诊断 ,深度 黄 净 并 
除 肝 外 禄 阻 所 致 的 肝 
性 腹膜 炎 。 对 先天 性 非 溶血 性 黄 痊 的 诊断 一 般 
均 需 作 肝 活检 检查 后 才能 
可 作 经 静脉 肝 内 活检 ,同时 可 了 解 肝 静 
无 出 血 及 胆汁 性 腹 戏 炎 的 并 发 证 ,但 操作 较 复 杂 . 需 一 定 的 


内 胆 计 湾 积 或 因 其 


E 肝 穿刺 的 i 让. 
胆管 扩张 情况 .以 














功能 异常 的 患者 ，| 
脉 、 门 静脉 的 压力 ，， 


确定 。 对 凝 正 











对 少 部 分 诊断 十 分 困难 的 病例 仍 可 
选用 。 通 过 腹腔 镜 可 观察 到 肝脏 大 小 、 形 


态 、 是 否 有 结 节 、 


色泽 等 ,有 利于 某 些 疾病 的 诊断 。 另 外 腹腔 镜 直 视 下 作 肝 


活检 也 较 安全 正确 。 


黄 着 鉴别 诊断 流程 :可 参考 图 18-3-3。 




































































遗传 性 高 结合 胆 红 未 血 症 


黄姜 
病史 
体格 检查 
实验 室 检查 
非 结合 胆 红 烷 血 症 结合 胆 红 崇 血 症 
实验 室 检查 
影像 学 评价 
超声 、CT、MRI 
生成 过 多 结合 障碍 
Gilberl 综 合 征 
遗传 性 溶血 性 贫血 获得 性 溶血 性 贫血 。 ”Crigler-Najjar 综 合 征 
红细胞 膜 缺 陷 疫 
红细胞 酶 缺陷 微血管 病变 
珠 蛋白 结构 异常 及 合成 障碍 感染 
物理 
化 学 
药物 
肝 细 胞 性 胆汁 洪 积 性 巡 传 性 
药物 性 肝病 梗阻 性 胆 汗 淤积“ 非 梗阻 性 胆汁 洪 积 。 遗传 性 胆 江 淤积 性 2 
自身 免疫 性 肝炎 RGIS 实验 室 检 杏 Ee por 电光 衫 
而 /Lb i 3 Ss Ri ubin-jJohnson 综 合 征 
人 | 肝 活 体 组 织 学 检查 复 晶 汁 洪 和 1 
血色 病 等 结石 病毒 性 肝炎 妊娠 复发 性 胆汁 洪 积 
寄生 虫 PBC Alagil 综合 征 
癌 肿 浸润 PSC Caroli 病 等 
于 术 后 狄 罕 et 
硬化 性 胆管 炎 等 “药物 性 肝病 ， 
调和 性病 等 
图 18-3-3 ” 黄 冯 的 分 类 及 诊断 流程 
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第 三 节 腹 海 
刘 红 春 刘 厚 钰 
正常 人 每 日 排便 1 次 ,重量 为 180 一 200g, 含水 分 


9 证 6o% 一 85%%, 少 数 人 每 2~3 日 排便 1 次 或 每 日 排便 2 一 3 





”次 ,但 头 便 成 形 , 亦 属 正常 。 腹 泻 (diarrhea) 是 一 种 常见 症 
状 , 是 指 排便 次 数 明显 超过 平日 习 Ce 
增加 , 常 伴 有 排便 急迫 感 及 腹部 不 适 或 失禁 等 症状 。 临 床上 
常 以 每 日 大 便 重 量 超过 200g 作为 腹泻 的 客观 指标 。 腹 演 按 
病程 分 急性 和 慢性 两 类 ,急性 腹泻 发 病 急 ,病程 在 2 一 3 周 之 
内 , 极 少 超过 6~8 周 ;慢性 腹 海 病程 至 少 在 4 周 以 上 , 常 超 
过 6~8 周 。 





【发 病 机 制 】 

腹泻 的 发 生 往 往 涉及 多 种 病理 生理 机 制 包括 旁 分 泌 、 
免疫 、 神 经 及 内 分 泌 系 统 , 共 同调 节 黏 膜 通 透 性 、 跨 膜 离子 
转运 、 肠 道 动力 及 黏膜 血 流 和 代谢 , 当 调节 功能 障碍 时 , 临 
床上 出 现 腹 泻 。 

正常 人 每 24 小 时 约 有 9 一 10L 液体 进入 空肠 ,其 中 2L 
来 自 饮食 ,其 余 来 自分 泌 的 消化 液 ( 唾 液 1. 5L、 胃 液 2. 5L、 
胰 液 1.5L、 胆 汁 0.5L, 十 三 指 肠 液 1.0L)。 小 肠 可 吸收 
pda 体 , 仅 有 1. 5L 左右 排 至 结肠 ,结肠 又 吸收 

部 分 水 分 ,最 终 仅 有 100ml 水 分 随 数 便 排 出 。 如 果 小 肠 

ee tes 分 泌 增加 ,24 小 时 粪便 最 超过 200g， 
即 可 引起 腹 海 。 水 通过 肠 上 皮 的 吸收 和 分 泌 是 按 被 动 方式 
进行 的 , 随 着 Na” 的 吸收 而 吸收 ,CI 的 分 泌 而 分 泌 , 肠 腔 
内 he 半 乳 糖 或 氨基 酸 可 增强 小 肠 Na” 的 吸收 。 任 
何 减少 Na” ,水 吸收 和 (或 ) 增 加 CI 、 水 分 泌 的 过 程 , 均 可 
导 歼 服 泪 ， 和 分 为 渗透 性 分泌 性 , 渗 出 性 和 动 
力 性 腹 深 .但 很 多 腹 海 的 发 生 可 有 几 个 因素 同时 存在 ,临床 
上 常 分 为 吸收 不 良性 腹 演 水 样 腹泻 和 炎 性 腹泻 。 
t=} 渗透 性 腹泻 或 吸收 不 良性 腹泻 (osmotic diarrhea 
or malabsorption diarrhea) 正常 人 食 廊 进入 空肠 后 , 肠 内 
容 物 旦 等 渗 状 态 。 如 果 摄 入 不 吸收 的 药物 Mg*” 等 或 不 能 
消化 吸收 的 磷 水 化 合 物 乳 糖 (乳糖 醇 缺 乏 症 ) 等 ,不 能 吸收 
的 物质 增加 了 肠 腔 内 液体 让 ,与 血浆 之 间 的 渗透 压 
差 增 大 ,血浆 中 的 水 分 很 快 透 过 肠 黏 膜 进入 肠 腔 , 引 起 
县 海 




















1. 常见 消化 不 良 的 病因 

(1 EE 食物: 由 于 肠 上皮 细 胞 刷 状 缘 水 解 酶 缺乏 
或 于 他 原因 , 某 些 肠 内 容 物 不 能 被 消化 和 吸收 , 形 及 EF 
的 肠 内 容 物 引起 腹 疝 。 常 见 原因 是 食用 糖 的 消化 酶 不 足 
以 乳 裤 本 和 从 党 在 摄 入 牛奶 也 本 台大 


区 比 , 排 气 增多 .水 海 .这 是 由 于 术 消 化 的 乳糖 在 肠 腔 聚积 ， 


















使 也 内 浴 透 计 增 高 引起 腊 汽 。 此 外 ,乳糖 在 结肠 内 被 细 茵 
醇 解 ,产生 大 量 的 氨 和 二 氧化 碳 等 气体 ,引起 腹胀 和 排 气 
增多 。 

(2) 消化 不 良 : 牙 齿 咀 嚼 功能 差 , 胃 大 部 切除 术 后 、 胃 
Sn a 

经 充分 混合 和 消化 即 进入 小 肠 ; 慢 性 胰腺 炎 、 胰 腺 瘤 及 胰腺 
切除 术 后 胰 液 分 沁 减 少 , 胰 酶 信 含量 下 降 ; 严 重 肝 病 . 胆 汁 洪 
积 或 胆道 梗阻 导致 胆汁 分 泌 或 排泄 减少 ,脂肪 不 能 被 消化 
吸收 。 

(3) 小 肠 细菌 过 度 生 长 :可 分 解 结合 有 
形成 及 脂肪 的 消化 吸收 。 

(4) 胆 盐 重 吸收 障碍 :结合 胆 盐 在 肠 内 参与 脂肪 的 消 
化 和 吸收 ,被 未 端 回肠 黏膜 重 吸 收 后 回 到 肝脏 再 利用 , 当 回 
肠 末端 有 严重 病 损 或 切除 时 , 胆 盐 重 吸收 减少 ,引起 腹 演 。 

(5) 高 渗 性 药物 :如 硫酸 镁 ,甘露 醇 . 乳 果糖 山梨 了 本、 
聚 乙 二 醇 等 。 

2. 常见 吸收 不 良 的 病因 

(1) 肠 锋 膜 病变 : 如 热带 口 炎 性 腹泻 、 麦 胶 性 肠 病 、 
Whipple 病 等 ,可 见 肠 绒毛 粗 短 、 低 平 或 萎缩 、 消 失 。 玫 胶 
性 肠 病 可 能 是 肠 备 膜 刷 状 缘 多 肽 分 解 酶 活性 不 足 , 不 能 分 
解 有 肠 乞 膜 毒 性 的 醇 溶性 " 才 胶 蛋白 ,导致 肠 黏膜 萎缩 。 
Whipple 病 是 由 Whipple 茵 感染 引起 的 肠 秋 膜 绒毛 萎缩 性 
病变 , 常 伴 发 热 ,关节 痛 和 神经 系统 表现 。 移 植物 抗 宿 主 病 
(GVHD) 和 和 艾滋病 也 往往 累及 肠 茜 膜 上 皮 引 起 腹 演 。 

(2) 肠 乎 膜 耐 积 减少 :手术 切除 小 肠 超 过 全 长 的 75 多 
或 剩余 肠 段 少 于 120cm 可 致 短 肠 综 合 征 , 尤 其 是 回肠 切 
除 ;高 位 肠 瘘 形成 短路 使 有 效 吸收 面积 减少 , 均 可 造成 营养 
物质 吸收 不 完全 。 

(3) 肠 黏 膜 淤血 :见于 门静脉 高 压 , 右 心 训 竟 和 缩 窗 性 
心包 炎 , 引 起 吸收 障碍 。 

(4) 肠 淋巴 回流 受阻 :小 肠 淋巴 瘤 、 先 天 性 淋巴 管 扩张 
等 淋巴 液 回流 障碍 ,引起 脂肪 海 。 

《5) 先天 性 选择 性 吸收 障碍 :以 先天 性 所 海 (congenital 
chloride diarrhea) 最 为 典型 ,但 罕见 , 其 机 制 为 正 常 肠 秋 膜 
Cl /HCOF 离子 交换 缺失 ,CI 不 能 从 肠 腔 内 被 主动 吸收 ， 
离子 和 液体 聚积 于 肠 腔 。 

3. 渗透 性 腹泻 的 特点 “”@ 禁 食 或 停 药 后 腹泻 减少 或 
停止 ;四 粪便 渗透 压 超过 血浆 渗透 压 ;@@ 类 便 中 含 大 是 未 经 
消化 吸收 的 食物 或 药物 。 

(二 ) 分 泌 性 腹泻 (secretory diarrhea) ee 
山 医 膜 隐 窜 细胞 进行 ,吸收 则 通过 肠 绒毛 上 皮 细 胞 
或 HCO 的 分 泥 增 加 或 钠 的 吸收 减少 ,形成 肠 腔 eh 
的 滩 透 梯度 ,液体 向 肠 腔 移动 ,导致 虱 深 。 如 霍乱 毒素 等 激 
活 扬 笑 腊 细胞 中 第 二 信使 环 磷酸 腺 背 (cAMP) 抽 制 Nat 
吸收 刺激 所 分 刻 , 引 运 腹 海 。 

1 分 泌 性 腹泻 的 病因 

(1) 感染 及 各 种 细菌 肠 毒 索引 起 的 食物 中 毒 。 











胆 盐 ,影响 微 胶 粒 




















(2) 非 渗透 性 通 便 药 如 蕴 麻 油 . 动 可. 番 污 叶 等 。 

(3) 回肠 病变 或 胆 由 切除 后 结肠 内 胆汁 浓度 增加 , 刺 
激 结肠 上 皮 分 洲 。 

(4) 神经 内 分 泌 肿 瘤 :可 产生 高 浓度 的 促 分 泌 素 ,促进 
肠 黏 膜 分 泌 , 主 要 有 :OD -need 
少数 原 发 性 非 转 移 性 支 气 可 分 泌 大 量 血管 活 性 
物质 ,可 致 皮肤 漳 红 、 哮 嘴 、 ed 水 泻 。@ 胃 1: 
常 伴 难 治 性 或 少见 部 位 的 消化 性 淡 疡 , 因 分 泌 大 量 胃酸 引 
起 小 肠 黏膜 损伤 而 臻 虱 泻 ;此 外 ,pH 过 低 可 使 胰 脂 肪 酶 失 
活 和 胆汁 酸 沉淀 ,引起 脂肪 消化 不 良 。@@ 血 管 活性 肠 肽 癌 
《YE 瘤 ): 罕 见 , 系 胰腺 非 8 细胞 腺 瘤 分 沁 血 管 活性 肠 肽 、 
前 列 腺 素 等 ,刺激 小 肠 分 沁 大 量 液体 和 电解 质 。 表 现 为 大 
重水 海 ,可 伴 血 钙 、 血 糖 升 高 和 颜面 潮红 。 国 甲状 腺 艇 样 
瘤 :可 分 泌 降 钙 素 ,前列 腺 素 、VIP、5- 羟 色 胶 等 引起 水 泻 ,出 
现 腹 泻 时 往往 肿 癌 已 有 转移 。@ 肥 大 细胞 增多 症 :肥大 细 
胞 浸润 肠 苛 膜 引 过 绒毛 北 缩 和 吸收 不 良 ,同时 释放 组 胺 刺 
激 肠 黏膜 分 泌 。 

(5) 结 直肠 绒毛 状 腺 瘤 可 引起 腹泻 ,可 能 与 肿瘤 分 泌 
前 列 腺 素 有 关 。 

2. 分 泌 性 腹泻 的 特点 ”回肠 黏膜 组 织 学 基本 正常 ; 



































回肠 液 与 血 桨 和 压 相同 ;@ 关 质 呈 水 样 . 量 大 、 无 脓 血 
@ 禁 食 不 减轻 设 


(三 ) 渗 出 性 腹泻 (exudative diarrhea) 

渗 出 性 腹泻 时 常 有 肠 黏膜 细 

胞 损害 .绒毛 奢 缩 及 隐 帘 细胞 增生 。 损 伤 的 小 肠 秋 膜 细胞 
双 烽 酶 和 多 肽 水 解 酶 活性 下 降 , Na- 偶 联 的 糖 和 氨基酸 
运 及 氢化 钠 吸 收 转运 机 制 减弱 或 缺失 ;另外 ,增生 的 隐 帘 细 


又 称 炎症 性 腹 


海 (inflammatory diarrhea) 。 








胞 仍 能 分 泌 CI ,结果 水 和 电解 质 的 吸收 减少 而 分 泌 增加 。 
此 外 ,严重 的 炎症 可 发 生 免疫 介 导 的 血管 持 
及 蛋白 从 毛细 血管 和 淋巴 管 
细胞 释放 ee 





害 或 省 疡 , 腑 血 
中 渗 ed 同时 淋巴 细胞 和 巨 吧 
win 必 . 










ep pe 窜 感 染 ;@ 脓 疡 及 演 疡 
及 淋巴 瘤 溃 疡 形成 ;四 缺 血 性 肠炎 ; 
名 放射 性 肠炎 ;@@ 吵 酸性 冒 肠炎 ;加 显微镜 下 结肠 炎 . 表 现 
为 水 演 。 

渗 出 性 吃 泻 的 特点 :个 辩 便 常 含有 渗 出 液 和 血液 ,结肠 
[其 是 左 半 结 场 炎症 多 有 肉眼 秋 液 腔 血 便 ; 四 腹泻 和 全 刁 
情况 的 严重 程度 取决 于 肠 道 受 损 的 程度 。 

(四 ) 肠 动 力 紊乱 (motility disturbances) 
疾病 和 胃 肠 道 手术 使 肠 道 神经 调节 功能 失调 , 肠 蜂 
场 内 容 物 过 快 道 过 肠 蜂 j 茸 膜 接触 时 
吸收 ， 发 生 | 和 了 i 如 丹 民 病 自 

j 变 小 肠 定植 和 过 
;同时 祖 
长 期 大 量 
泌 下 降 


















友 










J es 
上 分泌 功能 不 全 亦 是 腹泻 的 原因 。 
me | 与 肠 动 力 快 有 关 , 还 与 胆 盐 , 胰 酶 分 





第 三 章 ”消化 系统 主要 症状 和 体征 


及 肠 神经 病变 有 关 。 
肠 动 力 亲 乱 的 常见 病因 有 :加 药物 ,如 奈 尼 丁 可 改变 肠 
道 正常 的 肌 电 控制 ;@ 和 甲状 腺 功能 讽 国 表 大 部 切除 术 
后 倾倒 综合 征 ;@ 肠 易 激 综合 合 征 ;@ 其 他 。 
动力 性 腹泻 的 特 所 :四 类 便 稀 烂 或 水 样 .无 渗 出 物 ; 
名 腹 海 伴 有 肠 鸣 音 亢进 或 腹痛 。 


【病因 分 类 】 

















为 旅途 : 和 全 身 感 
染 亦 可 出 现 腹 泻 ;@ 药 物 ,如 海 药 .化 疗 药物 、 广 谱 抗 竺 
后 者 可 继 发 假 膜 性 肠炎 ;四 其 他 疾病 弛 引起 的 腹泻 .如 凑 块 墙 
塞 ,盆腔 炎症 、 急 性 缺 血性 肠 病 

慢性 腹泻 的 病因 比较 复杂 .3 
疾病 :如 阿 米 巴 痢疾 、 慢 性 细菌 性 痢疾 ,艰难 校 菌 感 染 
核 . 肠 阿 米 巴 、 梨 形 凌 毛虫 病 、 血 吸虫 病 、 肠 道 念珠 获 
滋 病 均 可 引起 慢性 腹 演 ;@ 肠 道 炎症 性 疾病 :包括 
病 ` 放 射 性 肠炎 、 缺 血性 肠炎 .机 锁 下 双 
酸性 冒 肠炎 、 尿 毒 症 性 肠炎 ;四 肿瘤 :包括 大 肠 准 
毛 状 腺 瘾 , 肠 淋 巴 瘤 及 内 分 沁 肿 瘤 如 让 
化 不 良和 吸收 不 和 良 ;@@ 动 力 障碍 性 


【临床 表现 】 

(一 ) 年 龄 和 性 别 ”先天 性 贷 泻 多 从 儿童 期 
性 腹泻 \ 声 结核 和 炎症 性 电 病 多 见于 青 壮年 .而 结肠 冶 
于 老年 男性 ,但 有 年 轻 化 趋势 ,显微镜 下 结肠 炎 多 见于 中 年 
女性 。 












































要 起 病 . 功 能 











1 ! 入 A i 2 年。 于 
体 起 病 见 于 食物 | 者 可 不 清 饮 食 史 。 询 问 用 药 
史 、 饮 食 习惯 (牛奶 和 糖 类 )、 旅 行情 况 
治疗 史 。 

(三 ) 排便 量 、 状 便 外 观 与 腹痛 性 质 
(或 ?乙状结肠 的 患者 多 有 里 
有 时 








变 位 于 直肠 和 
法. 每 次 排便 是 少 ， 

“ 多 号 业 豚 : 状 .: ] 混 

左下 上 腹 ,使 后 可 梢 减 

1 使 稀 料 成 液 

多 。 结肠 炎 则 表现 为 入 性 反 

小 肠 吸 收 不 良 
















1 内， 





常 有 版 
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急性 腹泻 的 病 病因 有 ， nod 如 摄 入 污染 了 金黄 色 (Am 


ee Re Rs 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
泻 与 便秘 交 蔡 现象 ;IBS 的 基 尖 丝 庆生 加 计 忆 ie 


证 .类 便 有 时 含 











发 生 , 每 日 2 一 3 a fe 


慢性 腹泻 件 3 
启 炎 症 性 肠 病 、 和 淋巴 瘤 和 肠 结核 。 显 著 消 瘦 和 
站 要 考虑 引起 小 肠 吸 收 不 良 的 各 种 疾病 、 胃 肠 
状 申 功能 亢进 症 , 而 IBS 患者 往往 无 体重 下 降 。 
入 炎症 状 的 要 考 症 性 肠 病 、Whipple 病 等 。 腹 












消化 性 淡 疡 要 排除 胃 泌 素 瘤 。 腹 部 
肿块 常 提 宙 变 , 炎 性 肿 据 的 质地 一 般 较 软 , 但 


示 汪 下 六 。 直 肠 指 检 对 诊断 直肠 瘤 
因 不 明 的 慢 性 大 榕 证 基本 未 届 如 格 。 


;十 分 重要 ,在 检查 病 


【辅助 检查 】 
(一 ) 新 鲜 粪 便 检查 ”是 诊断 急 ,慢性 腹泻 病因 的 坡 重 
白细胞、 吞噬 细胞 ,原虫 、 人 
肖 信阳 性 提示 










EE 。 凑 培 可 发 现 到 病 微生物 ,如 让 站 志 贸 菌 
;而 那 尔 森 菌 属 .大 出 血性 大 肠 杆菌 必 O157 : 

H7 ` 气 单 胞 菌 属 及 非 答 乱 弧 菌 属 等 不 作 常 规 培养 , 易 漏诊 
(二 ) 血 常规 和 生化 检查 ”可 了 解 有 无 贫血 、 白 细胞 增 





多 ,糖尿 病 以 及 电解 质 和 酸 磊 平衡 情况 。 

X 线 检查 ”全 消化 道 钢 餐 和 钢 剂 灌肠 可 显示 胃 
CT 可 同时 评价 肠 辟 及 肠 外 病变 ,是 诊 
诊断 刘 性 胰腺 炎 、 


(二 
a Cd 
的 常用 手段。 
i 


肠 道 
断 小 肠 
胰腺 | 








(CT 或 MRI 对 


期 诊断 价值 。 ei 放 
和 寄生 虫 , 如 Whipple 
常 难以 检测 到 这 些 病原 菌 : 
ERCP 有 王 划 价值。 

(五 ) 人 
“ 豚 收 不 良 综合 征 ” 
六 ) 血清 人 与 化 学 物质 测定 “有 助 
于 诊断 内 分 泌 用 六 引 是 的 腹 汽 。 








怀 





疑 胆道 | 胰腺 病变 时 ， 


试验 ”参见 本 条 第 六 章 第 十 一 节 











〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 
股 演 的 原 发 疾病 或 病因 诊断 须 从 病史 、 症 状 、 体征、 
舰 化验 特 别 是 纹 便 检 级 得 首先 应 通过 询问 病 更 


第 但 是 吾 为 感染 性 、 2 












i 0 





疾病 好 由 中 
全 外 出 旅游 等 .抑或 
候 收 首先 从 





由 小 此 、 细 曾 .寄生 由 等 Gl 
类 必 腹 海 : 抑 或 食物 中 毒 ,食物 过 做 或 药物 中 起 的 腹泻 

物 中 # 车 居 ,进食 后 生 小 时 即 可 帅 现 ,和 常 华 呕 二 :3 
翰 可 第 1 呈 司 重 淖 脸 潮 红 , 纪 汗 、 心 习 
统 重 状 ” 肠 道 感 洲 多 出 现 发 热 ,上 恶心 、 









瑟 叶 ,上 腹 痢 、 脓 血 使 或 


139( 





ni 





求 梓 全 A 关于 


和 和 寄生 虫 、 eh 
诊断 。 若 有 黏液 腑 血便 , 需 行 结 结肠 镜 检 查 , 可 发 现 炎症 性 肠 
病 、 放 射 性 肠炎 等 惑 染 性 肠炎 亦 可 出 现 黏液 血 便 ,但 通过 
美 便 常 规 和 培养 .血清 阿 米 巴 - 血吸虫 抗体 检测 `. 大 便 艰 难 
梭 状 芽 胞 杆菌 毒素 测定 等 第 查 可 排除 。 车 有 脂肪 演 , 大 便 
苏丹 焉 染色 常 阳性 , 当 大 便 脂 肪 含 最 之 20g/24h 或 之 9. 5g/ 
100g 时 提示 胰腺 疾病 或 胆汁 酸 不 足 , 而 红细胞 时 酸 含 基 低 
提示 小 肠 性 脂肪 泻 。 行 腹 平 片 , 腹 部 也 超 , 腹 部 CT、MRI、 
ERCP、 超 声 内 镜 等 检查 发 现 胰 管 扩 张 .胰腺 钙化 等 有 助 于 
诊断 慢性 胰腺 炎 , 胰 腺 外 分 泌 功能 试验 已 很 少 应 用 ,补充 胰 
酶 后 腹 演 改善 可 诊断 胰腺 外 分 泌 功 能 不 全 。 检测 血 肌 内 膜 
(Cendomysial) 抗 体 (EMA) 、 结 肠 镜 黏膜 活检 及 肠 内 容 物 细 
菌 培养 葡萄糖 -HH; 呼 气 试验 有 助 于 诊断 麦 胶 性 肠 病 及 小 
肠 细菌 生长 过 度 等 引起 的 脂肪 泻 。 小 肠 鳍 膜 活检 发 现 黏 膜 
和 和 淋巴结 内 巨 叭 细胞 浸润 ,细胞 内 充满 PAS 染色 阳性 颗粒 
则 符合 Whipple 病 。 若 为 原因 不 明 的 水 泻 , 可 测定 血清 -大 
便 渗透 压 差 [290 ~ 2 X ( 粪 [Na-] 十 凑 [K7])], 若 盖 
100mOsm/kg 则 为 渗透 性 腹泻, 多 为 滥用 渗透 性 将 药 或 乳 
糖 不 耐 受 症 等 ;车 二 50mOsm/kg 则 为 分 泌 。 若 类 
镁 合 ts 提示 报信 镑 引起 的 腹泻 ， 若 类 pH==6 
pa 迄 先 排除 细菌 及 寄生 
由 感染 , 行 小 居 惫 腊 活 a 养 .CT、 结 肠 镜 检查 及 
活检 以 排除 其 他 肠 道 1 质 性 疾病 。 上 皮 内 淋巴 细胞 浸润 或 
上 皮下 胶原 带 夫 微 锁 下 结肠 炎 。 通 常 神经 内 分 洲 
肿瘤 引起 的 腹泻 军 见 , 若 CT 发 现 肿 靖 ， ena 内 分 泌 肿 
瘤 综合 征 表现 ,可 测定 血浆 中 骨 泌 素 、 降 钙 索 、 血 管 活性 肠 
肽 ,生长 抑 索 等 多 肽 的 浓度 ;测定 24 小 时 尿 5- 本 酸 
(5-HIAA) .3- 氧 - 甲 基 肾上腺 素 、 组 胺 有 助 于 诊断 类 奖 综 
合 征 、 嗜 锁 细 胞 痛 , 芭 大 细胞 增多 证。 测定 甲状 腺 功能 、 
肾上腺 皮质 功能 对 相关 内 分 泌 疾病 引起 的 股 注 的 诊断 有 


























































病因 治疗 和 对 症 治疗 都 很 重要 。 具 体 治疗 方案 参见 相 
关 章 节 。 
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消化 道 出 血 
沈 锡 中 董 玲 


消化 道 出 血 (gastrointestinal bleeding) 根 据 出 血 部 位 
分 为 上 消化 道 出 血 和 下 消化 道 出 血 。 上 消化 道 出 血 是 指 
Treitz 己 带 以 上 的 食管 . 胃 、 十 二 指 肠 和 胰 胆 等 病变 引起 的 
出 血 ,包括 骨 空 肠 吻合 术 后 的 空肠 上 段 病变 。Treitz 基带 
以 下 的 肠 道 出 血 称 为 下 消化 道 出 血 。 临 床 根据 失血 量 与 束 
en 血 分 为 慢性 隐 性 出 血 、 慢 性 显 性 出 血 和 急性 
办 消化 道 大 量 出 血 称 急性 大 出 血 常人 有 急性 
得, 死亡 率 约 占 10%。80% 的 上 消化 道 出 血 其 
有 自 限 性 ,下 消化 道 出 血 死亡 率 一 般 不 超过 5%。 不明 原 
因 消 化 道 出 血 Cobscure gastrointestinal bleeding, OGIB) , 占 
消化 道 出 血 的 3% 一 5%, 指 常规 消化 内 镜 检查 (包括 上 消 
化 道内 镜 , 结 肠 镜 ) 和 XX 线 小 肠 钢 剂 检查 (口服 钠 剂 或 负 剂 
于 肠 造 地 ) 不 能 明 殊 病因 的 持 或 反复 发 作 的 出 血 。 


【病因 与 分 类 】 
消化 道 出 血 可 因 消化 道 本 身 的 


i 


炎症 ,机 械 性 损伤 血管 
病变 肿瘤 等 因素 引起 ,也 可 因 邻 近 器 官 的 病变 和 全 身 性 疾 
病 累及 消化 道 所 敏 。 现 按 消化 道 解剖 位 置 分 述 如 下 。 

(一 ) 上 消化 道 出 血 的 病因 “临床 上 地 党 见 的 出 血 病 
央 是 消化 性 溃疡 、 食 管 骨 底 静脉 曲张 破裂 .急性 麻 伴 出 
因 炎 和 和 骨 癌 ,这 些 病因 约 占 上 消化 道 出 血 的 80% 一 90%。 

1. 食管 疾病 ”食管 炎 , 食 管 淡 疡 ,食管 肿瘤 食管 黄 门 
玫 腊 撕 裂 症 ,物理 /化 学 性 损伤 。 

2. 胃 . 十 二 指 肠 疾病 ”消化 性 湿 疡 、 急 性 出 血 糜烂 性 

家 炎 ,、 胃 血管 异常 (动静 上 i Dieulafoy 病 

轩 上 其 他 肿瘤 、 急 性 因 护 张 十 三 指 肠 炎 和 更 

转 、 钩 虫 病 、 骨 肠 哆 合 术 局 的 室 肠 溃疡 和 吻合 口 淡 疡 。 

3. 门静脉 高 压 、 食 管 央 底 静 脉 曲张 破裂 出 备 、 门 脉 疯 

太 性 骨 病 。 

4. 上 消化 道 邻 近 器 官 或 组 织 的 疾病 中 胆道 出 血 ; 
i 时 及 十 二 指 肠 ;@@ 胸 或 腹 主动 脉 交 破 入 消化 道 : 

将 或 及 用 做 入 食管 。 

5 ln 
病 、 再 生 障 但 性 名 并 
病 ; 血管 应 激 相 关 性 轩 要 
流行 性 出 备 热 、 钧 本 症 ;@ 尿 专 症 。 

(二 ) 下 消化 道 出 血 病因 

1 大 肠 癌 和 大 肠 息 肉 最 常见 
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第 三 章 


2. 肠 道 炎症 性 疾病 
异性 肠炎 、 抗 生 

3. 血管 病变 ”作为 下 消化 道 出 血 病因 的 比例 在 上 升 ， 
如 毛细 血管 扩张 症 、 血 管 畸形 、 异 位 静脉 曲张 . 肠 血 管 况 及 
血管 畸形 。 

4. 0 告 构 异常 ”如 Meckel 禹 室 、 肠 套 状 等 

管 疾病 痔疮 .上 肛 刚 .肿瘤 等 。 

5 不 明 原因 消化 道 出 血 的 常见 病因 

1 上 消化 道 ”Cameron 糜烂 .血管 扩张 性 病变 .静脉 
曲张 .Dieulafoy 病变 、 胃 罕 血 管 扩 张 症 .门静脉 高 压 性 
胃病 。 

2. 中 消化 道 ” 年 龄 <40 岁 者 ,以 肿瘤 、 美 克 尔 (Meckel) 
得 室 ,Dieulafoy 损害 、 克 罗 思 病 、 腹 腔 疾 病 多 见 ;年 龄 二 40 岁 


消化 系统 主要 症状 和 体征 


细菌 性 感染 .寄生 虫 
率 相 关 性 肠炎 、 缺 血性 肠炎 、 放 射 性 肠 

































者 ,以 血管 扩张 性 病变 、 非 当 体 类 抗 炎 药 性 肠 病 、 腹 腔 疾病 
多 见 。 

3. 下 消化 道 出 血 以 血管 扩张 性 病变 、 新 生物 为 常见 
病因 。 

4. 其 他 ”如 胆道 出 血 、 胰 性 出 血 ,主动 脉 忆 冯 也 尖 要 


【临床 表现 】 

消化 道 出 血 的 临床 表现 取决 于 出 血 病变 的 性 质 、 部 位 、 
失血 量 与 速 庶 , 与 品 者 的 年 龄 , 心 避 功能 等 爹 身 情 况 也 
有 关 。 

(一 ) 哎 血 . 黑 便 和 便血 是 消化 道 出 血 特 征 性 临床 表 
现 。 上 消化 道 急性 大 重出 血 多 数 表 现 为 呕血 ,如 出 血 速度 
快 而 出 血 基 多 , 虐 血 的 颜色 星 鲜红 色 。 少 量 出 血 则 表现 为 
黑 便 、 柏 油 样 便 或 闭合 隐 血 试验 阳性 。 出 血 速度 过 快 .在 肠 
道 停留 时 间 短 , 解 暗 红色 血便 。 下 消化 道 出 血 一 般 为 血便 
或 暗 红色 大 便 .不 伴 哎 血 。 右 半 结 肠 出 血 时 , 辩 便 颜色 为 暗 
红色 ; 结肠 及 直肠 出 血 , 凑 便 颜 色 为 鱼 在 空 回 肠 
及 右 半 结 肠 病变 引起 小 丰 渗 血 时 ,也 可 有 时 伍 。 

(二 ) 失血 性 周围 循环 衰竭 ”消化 道 出 ! pt 
时 迅速 减少 可 致 急性 周围 循环 究竟 ,多 见于 短 时 期 内 出征 
Bi] 1000ml ls hs 可 出 现 头 伟 、 乏 a 9 有 







































红细胞 重 新 分 布 等 
积 的 数值 可 无 变化 。 此 后 .7 
失去 前 自 红 下 上 
出 血 后 


稀释 疝 隆 低 。 平 均 
最 太 限 谍 、 炎 血 会 闷 激 
胞 增多 。 





:增生 ， ;外 赔 血 网 
(四 ) 氮 质 血 症 在 大 化 道 出 血 后 ,血液 入 让 的 分 
物 在 肠 道 被 吸收 . 详 息 血 中 提 质 逢 高 , 称 肠 源 性 氮 质 血 
泪 。 一 般 出 血 后 1~2 天 达 高 峰 . 出 血 停 止 后 3 1 恢复 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 - 






肠 肿 瘤 。60 岁 以 上 有 玩 必 





正常 。 的 肠 梗 阻 及 使 血 .应 考 ! 

(五 ) 发 热 ” 大 量 出 血 后 ,多数 恕 者 在 24 小 时 | 记 房 昭 动 病史 的 腹痛 及 便血 者 . 缺 血性 肠 病 可 能 大 。 突 然 
现 低热 ,持续 数 日 至 1 周 。 发 热 的 原因 可 能 由 于 血 容量 波 。 用 靖 ,休克 ,便血 者 要 立即 考虑 动 脉 护 修 釉 。 黄 辣 , 发 热 肥 
少 \ 贫 血 , 血 分 解 看 白 的 吸收 等 因素 导致 体温 调节 中 枢 的 功 ”腹痛 伴 消化 道 出 血 时 , 胆 渡 性 出 血 不 能 除外 。 儿 避 便 血 以 
能 障碍 。 分 析 发 热 原因 时 要 注意 寻找 其 他 因素 ,例如 有 无 。 ”Meckel 获 室 .感染 性 肠炎 、 血 波 病 多 匈 。 


















并 发 肺炎 等 。 电 Se 
ey “内 镜 检查 ”内 镜 检 查 是 消化 道 出 血 定位 、 定 性 诊断 
| Wp 断 ] es 艰 疗 流程 见 图 18-3-4), 其 诊断 正确 率 达 
站 80 交 一 明 冯 ,可 解决 90% 消 化 道 出 血 的 病因 诊断 。 内 镜 检 












1， 消 化 道 出 血 的 识别 一般 情况 下 呕血 和 黑 便 ,呕吐 。” 查 见 到 病灶 后 ,应 取 活 组 织 检查 或 细胞 刷 检 , 以 提高 病灶 性 
物 或 凑 便 隐 血 强 阳 性 ,血红 蛋白 .红细胞 计数 下 降 常 提 质 诊断 的 正确 性 ,并 根据 病变 特征 判别 是 否 继续 出 血 或 青 
消化 这 出 血 ,但 必须 排除 消化 道 以 外 的 出 血 因素 。 首 先 应 。 出 血 的 危险 性 ,并 行内 鲁 下 止血 治疗 ”一直 二 最 玫 和 
与 口 .中 、 咽 部 出 血 区别 ; 也 需 与 呼吸 道 和 心脏 疾病 导致 的 ”24 一 48 小 时 内 进行 检查 , 称 急诊 内 镜 。 急诊 胃镜 最 好 在 生 
































咯血 相 区 别 。 此 外 ,口服 动物 血液 . 骨 炭 . 饮 剂 和 某 些 中 药 。” 命 体征 平稳 后 进行 ， 写 可 重生 打下 信和 补足 血 容量 ,改善 
也 可 引起 凑 便 发 器 ,应 注意 鉴别 。 贫血 。 胃 镜 检查 可 在 直 视 下 观察 食管 、 骨 re 
判别 消化 道 出 血 的 部 位 。 哎 血 和 黑 便 多 提示 上 消化 道 ”至 降 部 ,从 而 判断 出 血 的 病因 、 部 位 。 结 肠 镜 是 诊断 大 


出 血 ,血便 大 多 来 自 下 消化 道 。 上 消化 道 大 出 血 可 表现 为 。 ”回肠 末端 病变 的 首选 检查 方法 。 ea 
障 红色 血便 ,如 不 伴 呕血 , 常 难以 与 下 消化 道 出 血 鉴 别 。 而 ”发现 最 初 内 蚀 检查 进 泥 的 出 血 病变 。 超 声 内 镜 、 色 素 放 大 




















慢性 下 消化 道 出 血 也 可 表现 为 黑 便 , 常 难以 判别 出 血 部 位 ， ”内 镜 等 均 有 助 于 明确 诊断 ,提高 对 肿瘤 癌 前 期 病变 等 的 诊 
应 在 病情 稳定 后 急诊 内 镜 检 查 ，。 断 准确 率 。 胶 普 内 镜 具 有 安全 创伤 小 的 优点 ,主要 用 于 小 肠 













































2. 出 血 严重 程度 的 估计 和 周围 循环 状态 的 判断 ”每 ”疾病 的 诊断 ,对 不 明 原因 消化 道 出 血 的 检 出 率 约 47.3% ~ 
日 出 血 量 之 5 一 10ml 时 , 业 隐 血 试验 可 呈现 阳性 反应 ;每 日 。 “76.1%。 小 肠 镜 具有 可 活检 ,可 提供 治疗 (病灶 标记 ,止血 、 息 
出 血 莉 达 50 一 100ml 以 上 ,可 出 现 黑 便 。 胃 内 积 血 师 达 ” 肉 切除 ) 等 特点 ,如 操作 人 员 技 术 部 练 ,理论 上 能 检查 整个 肠 
250ml 时 ,可 引起 呕血 。 短 时 间 出 人 1000ml, 可 出 ” 道 . 可 用 于 怀疑 小 肠 出 血 的 患者 ,对 不 明 原 因 消 化 道 出 1 血 的 
现 周围 循环 衰 间 表现。 对于- 上 消化 道 出 8 和 的 估 计 ,主要 动 检 出 率 在 48.9%% 一 62. 1%。 对 于 胶 碍 内 镜 检查 阳性 的 串 
态 观 察 周围 循环 状态 .特别 是 血压 心率。 如 果 患 者 由 平时 。 者, 再 行 小 肠 镜 检查 ,将 提高 检 出 康 至 60 中 一 90%。 但 若 
位 改 为 坐位 血压 下 降 ( 二 1 一 20mmHg) .心率 加 快 ”对 胶 变 内 锐 检 查 阴性 的 消化 道 出 血 患 者 ,再 次 进行 小 肠 镜 
(之 10bpm) ,提示 血 容量 明显 不 足 ,是 紧急 输血 的 指 征 。 患 。 ”检查 ,病变 检 出 率 仅 为 16.7% ~37. 8%。 
者 血红 细胞 计数 .血红 蛋白 及 血细胞 比 容 测 定 , 也 可 作为 估 2. X 线 钢 剂 检查 ” 仪 适 用 于 出 血 已 停止 和 病情 稳定 
计 失血 程度 的 参考 。 和 生 消 化 道 出 血 病因 诊断 的 阳性 率 不 高 ,多 被 内 

是 否 停止 的 判断 ”有 下 列 临床 表现 应 认为 有 的 小 肠 饥 灌肠 造影 较 通 常 民 饥 餐 
或 再 出 血 , 须 及 时 处 理 : 加 反复 哎 血 , 黑 便 次 数 增 和 的 正确 性 在 一 定 程度 上 有 所 提高 ,上 
和 涉 , 伴 有 肠 鸣 童 亢进;: 包 周 于 循环 衰 竟 的 表现 经 。 前 多 被 小 肠 
积极 补液 输血 后 未 见 明显 改善 .或 虽 有 好 转 而 又 恶化 ;人 @ 红 3. 放射 性 核 素 显 像 ”多 用 于 活动 性 消化 道 出 血 ; 内 镜 



































































































































































































































细胞 计数 ,血红 代 和 白 测定 与 血细胞 比 多 
旋 计 数 持 统 增高 :OD 补液 与 展 晤 是 够 的 情况 下 , 血 屎 素 锯 再 不 明 原 因 消 化 道 出 血 
次 增高 。 i Ye 

4_ 出 血 病因 和 部 位 诊断 “消化 性 演 疡 患者 多 有 有 得 性 、 人 (ge 
周期 性 ,节律 性 上 腹 疼 痛 或 不 适 史 。 服 用 非 兴 体 类 抗 炎 药 让 二 
(NSAID) 或 AT ts E: 人 人 
者 ,其 出 血 五 可 阳性 站 YY 阳性 
血吸虫 等 病 哆 , 伴 有 放 并 才 寺 ,! 以 | 作成 cm 小 局 饥 , 肥 村 内 镜 
肪 曲张 破 歼 出 血 为 最 大 可 能 。 庶 世 作 | 
出 现 上 上 人 出 血 , 有 一 部 分 1 身 站 a 按 病 因 处 理 

性 冒 炎 、 门 脉 ， 号 用 胃病 。45 岁 以 于 慢 
a [ 随访 ;外科 或 术 中 朋 肠 锁 : 重 复 检 


























50 岁 以 上 原因 不 明 图 18-3-4 不 明 原 因 消 化 道 出 血 的 诊疗 流程 














和 入 线 钢 剂 无 法 确诊 或 无 法 进行 内 镜 检 查 者 。 应 用 放射 
性 核 索 显 像 检 查 法 可 发 现 0.05~0.1ml min 活动 性 出 血 
4 部 位 ,其 方法 是 静脉 注射 ?"Te 标记 的 自体 
各 部 打 措 ,以 探测 标记 物 从 血管 和 和 他 | 
到 初步 的 定位 作用 .对 Merkel 悉 室 
人 值 。 
4. 1 选择 性 
血 或 者 血管 i 诊断 及 治疗 作用 、 检 出 率 
40% 一 60%。 根 据 胜 器 的 不 同 可 先 ` 肠 系 膜 动 
永 造 影 ,出 血 速 率 汪 >0. 5ml/min 时 ,可 发 现 造影 剂 在 出 血 部 
位 价值 较 大 。 对 确定 下 消化 道 出 血 的 部 位 (特别 
是 小 肠 出 血 ) 及 病因 更 有 帮助 .也 是 发 现 血管 畸形 、 血 管 瘤 
ee 方法 。 但 该 检查 是 有 创 性 操作 ; 且 有 可 能 
发 生 造影 剂 过 敏 急性 肾 衰 .血栓 栓塞 等 并 
5. CT 相关 检查 ”CT 多 期 增强 扫描 (multiphasic CT 
enterography) 与 以 往 单 期 增强 扫描 相 比 在 发 现 小 血 
更 具 优 势 :多 排 CT Cmultiple-detector CT.MDCT 在 大 让 
出 血 时 检 出 准确 率 及 耻 性 预测 仁 均 接近 i 
1 ; 












大 消化 道 出 














































6. i 各 种 从 查 均 不 能 明确 原因 时 应 齐 腹 探 
查 。 术 中 内 镜 是 明确 诊断 不 明 原因 消化 道 出 血 ,尤其 是 小 
肠 出 血 的 可 : ,成 功率 达 83% 一 100 中 。 另 外 .可 在 术 
中 行 选 择 性 血管 造影 或 注射 亚 甲 蓝 ( 美 蓝 ), 以 帮助 明确 
诊断 。 


【治疗 】 

(一 ) 一 般 治 疗 ”卧床 休息 ， i 
必要 时 行 中 心静 脉 谎 测定 。 观 察 哎 
在 血红 3 度 .红细胞 计数 、 





老年 患者 视 情况 实施 心 电 监护 。 
(二 ) 补充 血 容量 ”及 时 补充 和 维持 血 容量 ,改善 周转 
循环 ,防止 微 循环 障碍 引起 及 器 功能 障碍 ,酌情 输血 ,在 配 
血 问 时 可 先 用 葡萄 糖 醋 或 其 他 血浆 代用 品 。 紧 急 输 血 指 
征 :改变 体位 出 现 血压 率 增 快 .此 厂 ; 失 血性 休克 ; 
区 Lp 二 了 但 要 避免 输血 ,输液 量 过 
多 而 引起 急性 肺 水 种, 以 及 对 肝 而 化 门 静 有 9 患者 门 
静脉 压力 的 增加 诱发 再 出 血 , 肝 硬 化 患者 宜 用 新 鲜血 。 
(三 ) 上 消化 道 大 出 血 的 止血 处 理 
1. 急性 非 静脉 曲张 上 消化 道 大 出 
性 淡 疡 多 见 。 
(1) 抑制 由 酸 分 刻 和 保护 胃 黏 膜 :急性 j 
了 泵 抑制 药 ,使 骨 内 pH>6.0. 有 助 于 消化 性 
骨 笑 膜 病 变 的 止血 。 无 效 时 可 加 用 生 en = 
收缩 内 脏 走 急性 出 血 。 
(2) 内 镜 
5 汶 乔 氏 液 ( 估 式 硫酸 




















以 消化 





的 处 理 














































第 三 章 ”消化 系统 主要 症状 和 体征 


获 。 也 可 在 出 血 病灶 注射 1% 乙 氢 硬 化 醇 .1 : 10 000 肾 上 











腺 素 或 血 注 酶 。 内 镜 直 视 下 应 用 高 频 点 灼 、 激 光 、 热 探头 、 
微波 、 止 血 夹 等 。 
及 中 
道 出 i 
































i 并 血管 栓塞 治疗 。 
2. 食管 . 胃 底 静脉 曲张 破裂 出 血 的 非 外 科 治 疗 ”参见 ， 
本 篇 第 八 章 第 一 节 “ 肝 硬化 ”。 Ne 


(四 ) 下 消化 道 大 量 出 血 的 处 理 ”基本 措施 是 输血 、 
答 液 .纠正 血 容 量 不 足 引起 的 休克 。 再 针对 下 消化 道 出 
血 的 定位 及 病因 诊断 而 作出 相应 治疗 。 如 有 条 件 内 镑 下 
止血 治疗 - i A 7 张 的 由 fl; 内 锭 太 

i } 久 复 出 血 .可 考虑 肉 
术 后 动脉 内 给 注 
和 血管 人 不 民 i 




















Holt 代 雪 
册 科 保 字 党 和 下 竹 。 


能 下 把 肠 本 年 
时 目击 用 
指 征 。 
(五 ) OGIB 的 治疗 
1. 支持 治疗 . 本 网 少 和 < 
2， a 名 M 江 





的 六 何 、 ul 





售 恕 后 命 .有 有 息 诊 本 从 












网 治 闵 ， pe 素 . 如 块 





防 消 化 道 血管 扩张 出 ee 心血 管 

不 良 反 应 较 大 。 素 肽 ), 对 
崩 肠 道 毛细 血管 ey 
OGIB 有 一 : 放 丰 管 生 成 乔 
内 胜 血 流 有 关 。 鲜 沙 利 度 胺 ,为 谷 贷 酸 衍生 物 . 对 血管 扩 











张 引起 的 OGIB 有 效 , 可 能 与 其 抗 血 管 生成 作用 有 关 。 但 
存在 一 定 的 不 良 反 应 ,如 周转 i 前 丛 等 
里 促 红 细胞 生成 素 , 有 病例 报告 
膜 弥漫 性 出 血 。 

3. 内 镜 下 治疗 ”对 DBE 检查 发 现 病变 者. 同时 学 
疗 小 肠 血 管 损害 病变 且 维 持 缓 解 时 间 较 长 。 

4. 血 ee 主要 用 于 OGIB 急 
如 出 血 。 方法 主要 包括 选择 性 动脉 内 加 压 素 
性 微 线圈 栓塞 或 合用 明胶 海绵 或 聚 乙烯 醉 栓 : 


附 ， 食 管 责 门 黏膜 捧 裂 证 


主 ( Mallory-Weiss syndrome) 是 是 食 
纵 形 裂 伤 .并 发 上 消化 道 出 血 .一 
ep A 1929 年 
Mallory 和 We 和 剖 中 认识 本 症 , 1956 年 
Hardy 1 亢 主 要 是 腹 内 压力 或 胃 

















性 大 


















首次 应 用 内 镜 作 : 


1893 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
内 压 聚 然 升 高 ,促使 系 膜 撒 裂 。 恶 心 或 呕吐 是 胃 内 压 升 高 





的 主要 因素 ,包括 妊娠 呕吐 、 食 急性 胃炎 、 放 置 胃 管 
内 镜 检 查 、 糖 尿 病 酮 症 和 尿毒 症 等 都 可 引起 剧烈 呕吐 。 其 
他 凡 能 dd eee 让 门 系 膜 
措 裂 症 , 如 剧烈 咳嗽 、 酌 酒 \ 用 力 排便 、 举 重 、 分 娩 、 麻 酬 期 间 
的 严重 听 送 、 胸 外 按摩 .喘息 状态 、 疯 冯 发 作 、 胸 部 鳄 性 挫伤 
等 。 本 症 主 要 病理 为 食管 远 端 夭 膜 和 黏膜 下 层 的 纵 形 拉 
裂 。 裂 伤 多 为 单 发 ,但 也 可 有 3 一 4 处 之 多 。 裂 伤 长 0.3 一 
4cm。 基 底部 被 血 凝 块 和 黄色 坏死 组 织 所 被 盖 ,边缘 清楚 ， 
黏膜 轻 度 水 肿 。 本 症 诊 断 首先 依靠 病史 ,有 引起 骨 内 压 又 
升 的 困 素 ,有 食管 裂孔 疝 者 更 要 考虑 本 症 。 当 前 最 有 效 的 
诊断 手段 是 急诊 内 镜 检 查 。 钢 均线 答 查 价值 较 小 。 跤 
腔 动 脉 造影 也 有 助 于 诊断 。 如 小 量 出 血 一 般 可 自 限 止血 ， 
必要 时 可 用 去 甲 肾 上 腺 素 加 入 生理 盐水 中 灌 入 食管 胃 腔 ， 
促使 黏膜 下 血管 收缩 。 也 有 主张 在 急诊 内 镜 诊 断 的 同时 ， 
eerie 少数 出 血 量 大 而 不 止 者 . 需 














外 科 做 裂 伤 连 续 颖 合 术 止血 。 如 去 除 诱因 , 术 后 一 般 无 复 
发 可 能 。 
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Ap J = 
第 五 节 腹 水 
郭 津 生 
当 腹 腔 内 液体 积聚 超过 300ml 就 称 为 腹水 (ascites) 。 


【病因 了 






Eee A 人 ed 
:因素 ,如 腹膜 结核 台 


合并 肝 





〖 发 病 机 制 了 
br) 局 竣 




















门厅 肪 压力 E 力 升 商 . 体 
液 从 这 商人 不 部 位 源 出 并 超 二 日 源 巴特 人 的 引流 能 力 ， 
这 多 的 体液 从 于 包 膜 源 至 腹腔 





I 全 身 因素 

. 肾 钠 排泄 异常 ”如 肝 硬 化 腹水 成 因 的 “动脉 血管 
Net ein 留 和 腹水 的 形成 继 发 于 循环 异常 ， 0 
化 门 脉 高 压 引起 周围 血管 扩张 和 动脉 有 效 血 容量 下 降 , 促 
发 神经 体液 因素 .通过 反射 性 刺 i 
张 素 - 琵 固 酮 系统 .刺激 丰 放 , 导 致 持续 
性 肾 水 、 钠 小 留 和 腹水 形成 。 该 学 说 也 可 运用 于 非 肝 性 上 股 
水 中 的 充血 性 心 训 、 肾 病 综 合 征 、 因 血栓 或 非 血栓 性 肝 药 脉 
回流 阻塞 所 致 Budd-Chiari 综合 征 等 

2. 隐 性 心 功能 不 全 ”如 黏液 性 水 肌 患 者 的 腹水 ,甲状 
腺 激素 替代 治疗 可 逆转 液体 注 留 。 

3. 腹腔 内 渗透 压 平衡 改变 ”如 上 股 趴 内 肿瘤 转移 灶 、 结 
核 ` 结 缔 组 织 病 ( 如 系统 性 红 班 狼疮 所 敏 桨 膜 炎 ?时 富 含 蛋 
白 的 液体 渗 出 到 腹腔 内 。 

4. 腹膜 化 学 性 灼伤 、 胆 胰 系 统 破 模 ,胆汁 和 胰 液 涯 入 
腹腔 。 

5. 腹膜 通 透 性 增高 和 淋巴 管 阻塞 
血 透 患者 的 肾 源 性 腹水 。 



































如 尿毒 素 血 证 和 


【临床 表现 】 
症状 有 不 同 程度 的 腹胀 食欲 缺乏 、 少 尿 , 产 重 着” 

腹 肌 疼痛 、 呼 吸 困难 ,活动 受 限 等 。 体 征 包 括 直立 时 下 服部 
伯 满 ,仰卧 时 版 部 伯 满 ,隆起 或 两 脂 脱 隆 旦 蛙 股 状 ; 脐 至 剑 
突 下 距离 明显 增 大 , 脐 至 耻骨 联合 路 离 缩 短 ; 腹 
纹 ;腹壁 .下肢 或 全 身 四 陷 性 水 肿 。 即 诊 移 动 性 浊音 阳性 或 
提示 腹水 已 达 1500ml 以 上 。 大 岳 腹水 可 并 发 脐 
冶 \ 族 股 沟 疝 、 股 疝 , 切 口 疝 、 贤 闸 , 亦 可 并 发 胸水 和 自发 性 















腹膜 炎 。 
【实验 室 检查 】 


(一 ) 腹水 分 析 包括 :@ 常 规 和 生化 检查 :包括 腹水 
细胞 计数 和 分 类 ,腹水 总 蛋白 和 白 蛋 白 。 如 只 获取 极 少 岂 
腹水 应 先 送 检 细 胞 计数 和 分 类 。 加 肿瘤 标志 物 检查 : AFP 
检查 有 助 月 全 断 ;CEA 测定 有 助 于 胰腺 和 肠 道 肿瘤 诊 
断 。@ 腹 水 ADA: 阳 性 提示 结核 性 腹膜 炎 可 能 。 @ 股 水 纪 网 
著 堵 养 和 药物 敏感 性 测定 :使 用 血 堵 养 瓶 床 劳 无 菌 采集 
20ml, 如 腹水 多 形 核 计数 宇 250 X 105/L 时 
水 ,部 分 标本 可 培养 出 细菌 生长 。 多 种 菌 阳 性 提示 消化 道 
穿孔 可 能 。 辐 腹水 病理 细胞 ;有 助 于 肿瘤 诊断 ,如 大 芭 腹 水 
离心 后 送 检 敏 感性 增高 。@ 其 他 ;淀粉 酶 ,LDH、 胆 红 素 、 
二 油 三 酯 等 。 

她 糜 性 和 血性 版 水 是 两 种 具有 特殊 外 观 和 成 分 的 县 
水 。 外 她 魔 性 上 腹水; 旦 乳 和 白色, 不 透明 ,高 甘油 三 醚 
(二 200 一 1000mg/dl, 乙 ,请 有 于 染色 阳性 ), 白 细 
胞 三 100 x 10" 7L， 蛋白 二 30g/ 
炎症 (包括 结核、 肠系膜 淋 巴结 ; 
阻塞 (炎症 ` 丝 虫 病 、. 梅 系 )、 外 






























内 肿瘤 ,腹腔 内 














假 性 乳 糜 性 腹水 鉴 
见于 慢性 腹腔 











分 为 卵 











阴性 。@ 血 性 腹水 呈 粉 红色 或 血水 样 , 含 大 重 红细胞 [ 盖 





假 性 乳 麻 性 腹水 也 呈 乳 糜 样 外 观 ， 
生 感 染 , 脓 细 胞 脂肪 变性 ,破坏 。 化 学 成 
醇 与 小 量 蛋 白质 和 脂肪 颗粒 。 乙 醚 试验 


鉴别 。 


(10~20) X10°/17: 
外 伤 性 破裂 、 忽 
黄体 破 询 、 自 发 性 








表 18-3-3 ”腹水 的 病因 分 类 及 诊断 


白 之 30g/ 世 .见于 
性 门静脉 





或 创伤 性 脾 破 裂 、 急 | 
炎 \ 腹 腔 内 肿瘤 .结核 性 腹膜 炎 、Meigs 综合 征 。 


消化 系统 主要 症状 和 体征 








肝癌 结 节 和 破裂、 肝 
于 外 疾病 如 宫外孕 、 
生出 血 坏 死 性 胰腺 








血栓 形成 以 及 

































































病因 分 类 病 种 
肝 源 性 腹水 硬化 性 肝病 ( 乙 、 丙 型 肝炎 、 自 身 SAAG>11g/L: 有 肝病 病史 和 肝病 危 
免疫 性 肝炎 ,酒精 性 肝炎 、 非 酒 输血 或 文身 .药物 史 、 代 谢 编 
精 性 脂肪 肝炎 ) 等 )、 肝 外 自身 免疫 , 
非 硬化 性 肝病 ( 肝 细 胞 性 肝癌 、 体征 (蜘蛛 半 , 脾 大 腹壁 和 背 er .血液 生化 示 
Budd-Chiari 综合 征 , 暴 发 性 肝 衰 i 白 蛋白 降低 (<30g/L) 等 .凝血 酶 原 时 间 延 长 .内 镜 检 查 或 食 
竟 门静脉 血栓 形成 管 春 钢 摄 片 示 食 管 静脉 曲张 
心 源 性 腹水 充血 性 心 误 、 缩 窗 性 心包 炎 、 原 具有 心脏 病 病 史 和 体征 , 肝 大 、 肝 颈 静 脉 反 流 征 阳 性 .SAAG 二 
发 性 限制 性 心肌 病 、 黏 液 水 肿 11g/L。 黏 液 水 肿 者 则 有 甲状 腺 机 能 减退 
疹 源 性 腹水 肾病 综合 征 、 尿 毒 症 常 伴 有 大 量 蛋 白 尿 、 低 盘 白 血 症 ,血清 胆固醇 增高 .全身 性 水 肿 等 
胆 \ 胰 源 性 腹水 重症 胰腺 炎 、 胆 道 或 上 消化 首 右 六 二 股 水 演 和 隐约 20001UiL 或 超过 血清 淀粉 酶 水 平 的 
穿孔 6 全 
注入 色 及 水 ， 胆 红 素 含量 二 6mg/idl 并 超过 相应 血清 含量 提示 胆道 
或 上 消化 道 穿孔 
感染 性 腹水 胃 肠 道 穿孔 穿孔 可 经 放射 学 评价 观 窒 游离 气体 进行 诊断 
结核 RE 引起 继 发 性 细菌 性 腹 噶 炎 腹 水 中 多 形 核 
自发 性 细菌 性 腹膜炎 白细胞 计数 之 250 义 10 7L， : 色 和 培养 多 种 细菌 阳性 .并 符 
合 以 下 至 少 2 项 :四 腹水 总 蛋白 >1.0g/dL: 加 精 二 50mgy/dL; 
@LDH 水 平 超出 血清 正常 上 限 
腹膜 结核 的 腹水 多 为 色 ; 细 胞 分 类 淋巴 细胞 占 优 势 :腹水 
ADA 检查 、 嗜 酸性 杆菌 染 色 和 培养 ,腹腔 镜 检 查 及 活检 有 助 于 诊 
断 ; 诊 断 性 抗 结核 治疗 上 述 两 种 感染 性 腹水 SAAG 过 
11g/L 
自发 性 细菌 性 腹膜 炎 见 于 肝 硬 化 患者 .SAAG>11g 工 . 但 腹水 中 
SR /LL 
肿瘤 性 腹水 腹腔 转移 性 肿瘤 ( 胃 、 结 肠 、 胰 ”可 有 消瘦 或 恶 病 质 , 脐 固定 结 节 、 伴 不 同 脏 器 与 部 位 肿 靖 f 的 相应 
jc 后 作 不 内 , 剖 天 基 枯 讶 ”症状 和 体征 ( 胃 肠 道 肿瘤 常 有 腹痛 ,上 腹 块 呕血 或 便血 、 左 锁骨 寺 
膜 间 皮 瘤 、. 恶 性 淋巴 冯 淋巴 结 肿 大 等 ,妇科 串 瘤 阴道 可 触及 肿块 )。 股 水 性 质 多 为 
血性 ,也 可 为 乳 糜 性 ,腹水 纤维 回 之 125ng ml; 股 水 LDH 
血清 LDH 比值 六 0. 65: 低 SAAG(C<1lg2L); 有 版 水 :要 
型 分 析 非 整 倍 体 细胞 增多 ;腹水 细胞 学 检 
根据 症状 与 体征 可 选择 内 镜 、 钢 稳 义 2 
腔 镜 检查 等 以 明确 原 发 灶 
i yndrome) 则 表现 为 三 大 
多 数 为 卵巢 纤 维 痪 )、 腹水 和 胸水 。 此 征 具 有 重要 诊 ! 
术 治疗 ,预后 较 好 
结缔 组 织 病 系统 性 红斑 狼疮 斑 狼 疮 多 见于 女性 .有 多 个 器官 损害 的 表现 ,多 发 性 桨 
腊 炎 ;面部 蝶 形 红斑 或 血 中 找到 狼疮 细胞 可 确诊 
和 营养 不 良性 各 种 原因 引起 严重 营养 障碍 伴 全 身 性 水 肿 、 低 蛋白 血 症 : 或 同时 伴 有 维生素 了 缺乏 :生养 政 源 


后 腹水 可 迅速 消退 
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(二 ) 血清 -腹水 白 村 三 灌 度 (serumrascites albumin 
gradient,SAAG) ”腹水 分 村 ， :腹水 白 绰 白 定 苦 的 同时 圭 
常规 检查 血清 白 蛋 白 以 计 ? ; 清 - 腹 水 白 香 白 梯度 .有 助 于 
区 分 门 脉 高 压 性 和 非 门 脉 ,，， 年 腹水 ( 表 18-3-) .识别 病 








因 和 指导 进一步 的 治疗 。 
次 水 按 SAAG{ 忆 清 -腹水 自 蛋白 梯度 ) 分 类 
高 SAAG(>11/LI) 


门 脉 高 压 性 卓 水 : 上 是 而 化， 
酒精 性 肝炎 、 心 源 性 县 

于 细胞 癌 (HCC) ,广泛 肝 弘 
移 \ 门 静脉 血栓 、 静 脉 闭 竖 
性 疾病 .暴发 性 肝 误 这 、 
Budd-Chiari 综合 征 、. 妊 媳 : 号 
肪 肝 .甲状 腺 功能 减退 二 











表 18-3-4 





低 SMAG( < 118241.) 









肥 府 有 刷 ! 蚌 .站 镍 综 
合 征 , 胰 、. 胆 源 性 腹水 : 结 
缔 组 织 病 ; 浆 膜 炎 , 肠 坏 
死 穿孔 , 术 后 淋巴 管 漏 




















合 性 腹水 

诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 

1. 腹水 的 诊断 乡 像 
学 检查 和 诊断 性 腹 穿 可 证 实 上 腹水 的 存在 .B 超 可 检 出 最 少 


100ml 的 少量 腹水 。 
腹腔 穿刺 是 明确 腹水 病因 的 最 快速 
所 有 新 发 生 临 床 表 现 显著 的 腹水 患者 中 进 
i 可 早期 诊断 和 治疗 亚 临 床 型 腹水 感 
致 残 率 。 出 现 发 热 . 腹 痢 或 反 昌 
疯 、 周 转自 细胞 血 胃 
2. 腹水 的 病因 诊 
.CT 与 MRI、 血 





党 










上 








酸 中 毒 等 稍 况 答 
断 Wah 18-3-3。 





答 在 如 钢 父 
造影 可 助 病因 诊 
| 晰 。 fi 唱 0 肿 注 进行 河 检 :适应 证 为 原 
因 不 田 的 腹水 、 贞 病 和 急 腹 症 、 原 因 不 明 的 腹痛 和 上 乃 
块 等 
















二 ) 鉴别 诊断 
,腹腔 隔 室 综合 征 (abdominal abdominal compartment 
syndrome,ACS) 健康 状况 下 腹腔 内 压力 是 0~5mmHg。 
ACS 是 一 系列 引起 腹腔 内 讨 力 急剧 上 升 (党 
Nn i 果 的 复杂 病 况 : 当 腹 比 硕 应 性 

中 二 升 ( 如 外 伤 后 出 面 ) .1 














凸现 大 
We 到 一 定 限度 时 , 继 发 低 血 容 


:电解 质 闪 乱 、 肝 肾 功 能 障 


We 残 率 极 高 。 






A , 伤 和 于 林 并 人 村 
人 钓 利 过度 FE 合 征 (ovary omen (HSS 
者 是 在 不 八 症 治疗 中 应 用 绕 毛 膜 优 性 腺 激 秦 类 促 排 卵 药 物 








1 8395 





进行 卵 梨 刺激 时 所 发 生 的 一 种 医 源 性 疾病 。 

星期 识别 对 防止 和 逆转 全 身 性 反应 有 至 关 重 要 的 作 
用 。ACS 治疗 原则 是 治疗 基础 病 、 降 低 腹 压 、 防 止 和 治疗 
因 上 腹 压 增高 引起 的 器 官 失 功 能 和 衰竭 。 降 低 腹 压 的 方法 包 
括 :四 改善 腹壁 依从 性 :镇 萝 / 止 痛 ; 使 用 神经 肌肉 阻 断 药 ; 
体位 (平时 位 )。 人 去 9 窑 物 : 蜡 骨 减 压 ;直肠 减 压 启 
结肠 动力 药物 。 = 除 腹腔 内 积聚 液体 :经 皮 减 压 

也 纠 让 液体 渗 出 正平 衔 :限制 液体 ;利尿 药 :胶体 : 

血液 透析 / 超 滤 等 。 

2. 腹 型 肥胖 ” 腹 辟 及 身体 其 他 部 位 脂肪 堆积 
球形 , 脐 下 陷 , 移 动 性 浊音 明 性 。 

3. 腹腔 内 占 位 性 病变 

(1) 锋 液 辣 : 上 腹部 膨胀 ,移动 性 浊音 
结合 穿刺 活检 有 助 于 鉴别 。 

(2) 巨大 卵 梨 囊肿 ;可 引起 高 度 恤 ian 党 肿 的 轮廓 
可 和 触 知 :前 腹 邑 诊 浊音 , 腹 侧 部 5 5 及 讨 试验 阳 
改 : 啼 扎 有 于 移 现象 ;阴道 检查 提示 懿 帅 旺 源 于 印 筑 :3 志 、 
(等 和 检查 林带 助 ! 























,腹部 呈 





阴性 ,影像 学 检查 













63) [i 大 腹 来 源 于 肝脏 ,肾脏 ,胰腺 大 同 腊 或 
腹膜 后 .可 达到 一 定 而 与 腹水 相 混 活 -这些 病变 的 
特点 为 :四 病史 长 ,起 四 腹部 膨大 
两 侧 不 对 称 ;@@ 腰 腹部 (一 侧 或 两 侧 ) 呈 诊 呈 f 可 听 到 





相信 


肠 鸣 音 ;@X 线 钢 餐 适 视 发 现 央 肠 道 受 压 现象 ,影像 学 等 愉 
碍 可 证 明 徊 肿 起 源 于 腹腔 内 或 腹膜 后 器 官 
4. 其 他 如 腹 内 胃 肠 道 积 气 、 妊 垦 等 。 


【治疗 】 

主要 根据 病因 选择 不 同 的 治疗 方法 。 对 高 SAAG、 有 

:的 腹水 患者 主要 使 用 利 Las ,还 有 一 
el 治 性 腹水 ( WT 硬化 。 肿 将 性 

















守 、 重 1 
外 可 考虑 pp 内 化 疗 ; 的 利尿 药 和 水 钠 限 
制 治疗 往往 无 效 。 乳腺 及 卵 介 肿瘤 尽 可 能 手术 切除 原 发 
灶 。 对 脏 器 穿孔 引起 的 腹膜 炎 和 腹水 需 手 术 治疗 和 抗生素 
治疗 。 
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第 一 节 胃 食 管 反 流 病 
陈 坚 


胃 食 管 反 流 病 (gastroesophageal reflux disease, 
GERD) 系 指 胃 内 容 物 反 流 人 食管 ,引起 不 适 症状 和 (或 ) 并 
发 症 的 一 种 疾病 。GERD 可 分 为 非 糜烂 性 反 流 病 (non- 
erosive reflux disease, NERD) ,糜烂 性 食管 炎 (erosive esoph- 
agitis, EE) 和 Barrett 食管 (Barrett”s esophagus, BE) 三 = 种 类 
型 。 在 GERD 的 三 种 类 型 中 ,NERD 约 占 70%;EE 可 合并 
溃疡 和 消化 道 出 血 ;BE 有 可 能 发 展 为 食管 腺 冶 。 


徐 三 荣 








于 黑人 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 


由 食管 反 流 病 的 主要 发 病 机 制 是 扩 反 请 
和 反 流 物 对 食管 笑 膜 攻击 作用 的 结 
一 ) 食管 扩 反 流 防 稳 宙 制 减 双 、 搞 反 流 防 爸 机 制 包 


括 抗 反 流 屏 障 ,食管 对 反 流 物 的 清除 及 黏膜 对 反 流 攻击 作 
用 的 抵抗 力 。 

1. 抗 反 流 屏障 “是 指 在 食管 和 骨 交 接 的 解剖 结构 , 包 
括 食管 下 括约肌 (lower esophageal sphincter,LES)、 脐 肌 
脚 . 踢 食 管 惕 带 、 食 管 与 冒 底 问 的 锐角 CHis 角 ) 等 上述 各 
部 分 的 结构 和 功能 上 的 缺陷 均 可 造成 由 食 答 反 流 ,其 中 其 
主要 站 LES 人 态 。 

3 是 指名 约 3~4em 长 的 环形 肌 束 。 正 常 人 
肯 息 日 员 LES 压 为 10~~30mmHg, 为 一 高 压 带 ,防止 胃 内 容 
as 管 。LES 部 位 的 结构 受到 做 坏 时 可 使 LES 压 
条 ,如 黄 门 失 籽 组 症 手术 后 易 并 f 发 反 流 性 食管 



























a 可 导 敏 LES 庄 降低 .如 某 些 激素 (如 用 襄 收 的 
贸 素 、 血管 活性 肠 肽 等 )、 食 物 ( 如 高 脂肪 、 巧 克 力 等 ) .药物 


(如 铀 持 抗 药 、 地 西洋 ) 等 。 腹 内 球 增 褒 ( 如 妊娠 、 腊 水 、 呕 


叶 、 负 重 劳动 等 ) 及 胃 内 压 增高 (如 骨 扩 张 、 骨 排 空 延迟 等 ) 
均 可 引起 LES 压 相 对 降低 而 导致 胃 食 管 反 流 。 

-过 性 LES 松弛 (transient LES relaxation, TLESR) 
是 近年 研究 发 现 引起 骨 食 管 反 流 的 一 个 重要 因素 。 正 常情 
况 下 当 吞 咽 时 ,LES 即 松弛 ,食物 得 以 进入 骨 内 。TLESR 
是 指 非 吞咽 情况 下 LES 自发 性 松弛 ,其 松弛 时 间 明 显 长 于 
吞咽 时 LES 松弛 的 时 间 。TLESR 既是 正常 人 生理 性 胃 食 
管 反 流 的 主要 原因 .也 是 LES 静 息 压 正常 的 胃 食 管 反 流 病 
ee 

2. 食管 清除 作用 ”正常 情况 下 ,一 旦 发 生 骨 食管 反 

流 ,大 部 分 反 流 物 通 过 1 一 2 次 食管 自发 和 继 ea 
缩 将 食管 内 容 物 排 人 角 内 ， 加 次 清 的 主要 
方式 。 独 余 的 则 由 慢 地 中 和 。 gb et 
生 的 异常 也 如 制 。 裂 孔 疝 是 部 分 骨 经 脐 食 管 型 了 
进入 胸腔 的 疾病 .可 引起 胃 食 管 反 流 并 tle a 
和 

3. 食管 黏膜 屏障 ” 反 流 物 进 入 食管 后 .食管 还 可 以 任 
借 食 管 上 皮 表 面 黏液 ,不 移动 水 层 和 表面 HCOF 、 复 层 鳞 
状 上 皮 等 构成 的 上 皮 屏 障 ,以 及 夭 膜 下 丰富 的 血液 供应 构 
成 的 后 上 皮 尾 障 .发挥 其 抗 反 流 物 对 食管 黏膜 损伤 的 作用 。 
因此 ,任何 导致 食管 黏膜 屏障 作用 下 降 的 因素 (长 期 吸烟 、 
饮酒 以 及 抑 名 等 ), 将 使 食 答 黏 膜 不 能 抵御 反 流 物 的 损害 ， 

(二 ) 反 流 物 对 食管 黏膜 的 攻击 作用 ”在 食管 抗 反 流 
防御 机 制 下 降 的 基础 上 , 反 流 物 刺 激 和 损害 膜 , 其 受 



















































































损 程 度 与 反 流 物 的 质 和 量 以 及 反 流 物 与 入 腊 芯 闫 种 I 时间、 
位 有 关 。 轩 酸 与 因素 和 白 酶 是 反 流 物 中 损害 要 








成 分 ,胆汁 反 流 时 . 非 结 合 胆 盐 和 胰 彰 也 
(三 ) 裂孔 疝 和 GERD 不 少 GERD 
但 刚 孔 铬 并 不 部 合并 GERD. 两 普 之 问 的 病因 


全 





ij 膜 。 
了 裂孔 向 
述 人 不 明 
确 。 效 筷 冶 合 放 GERD 的 机 制 主要 与 LES 张力 低下 利 
(或 ?出 现 频繁 的 TLESR 有 关 。， 锚 孔 疝 可 能 影响 LES 关闭 
或 增 间 所 激 以 至 发 生 LES 松 下。 此 外 . 苇 位 时 辣 层 和 有 
存 液 作用 .在 昌 时 LES 松弛 .容易 促使 反 流 发 生 、 
























【病理 改变 】 
内 镑 下 活检 能 有 助 主 评 佑 GERD 的 损伤 ， 目 前 昌 无 


by 
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诊断 NERD 的 病理 标准 ,但 光 镜 下 仍 可 以 有 一 定 的 病理 改 

变 :如 表层 细胞 肿胀 , 灶 状 基底 细胞 增生 ,炎症 细胞 浸润 ,上 
皮 和 乳头 内 血管 扩张 ,充血 等 表现 。 
E 烂 性 食管 炎 (EE) 患 者 内 镜 下 可 见 系 膜 质 脆 、 糜 烂 
淡 疡 ,狭窄 、Barrett 食管 等 损害 。 可 根据 发 展 | WR 
分 为 三 期 , 即 早期 \ 中 期 和 晚期 。 其 中 早期 病变 村 性 ， 
而 中 、 晚 期 则 与 其 他 类 型 的 食管 炎 难 以 鉴别 。 ete 
Ismail-Beigi 的 早期 GERD 病理 诊断 标准 :四 基底 细胞 增 
” 生 , 其 厚度 超过 黏膜 上 皮 厚 度 的 15% (正常 厚度 约 10%); 





































加 固有 膜 乳头 深度 增加 ,其 深度 之 上 皮 厚 度 的 66% (下 
厚度 二 66 光 )。 仅 赁 上 述 改变 ,甚至 在 没有 其 他 组 织 学 异常 


表现 的 情况 下 ,也 可 确定 EE 的 诊断 。 


【临床 表现 】 

GERD 的 临床 表现 可 分 为 典型 症状 ,非典 型 症状 和 消 
化 道外 症状 。 典 型 症状 有 和 骨 灼 热 、 反 流 ;非典 型 症状 为 胸 
痛 、 上 腹部 疼痛 和 恶心 ,反胃 等 ;消化 道外 症状 包括 口腔 、 咽 
叭 部 、 肺 及 其 他 部 位 (如 脑 , 心 ) 的 一 些 症状 。 

1. 胸骨 后 烧灼 感 或 疼痛 ”此 为 本 病 的 主要 症状 ,多 在 
食 后 1 小 时 左右 发 生 ; 半 臣 位、 前 届 位 或 剧烈 运动 可 诱发 ,而 
过 热 ,过 酸 食物 则 可 使 之 加 重 , 口 服 制 酸 剂 后 症状 多 可 消失 。 
但 家 酸 侠 过 靖 a 故 服用 制 酸 剂 效 







9 严重 程度 经 重 不 平行 。 严 重 
其 在 闻 痕 形成 者 可 无 或 仅 有 轻微 烧灼 感 。 
、 食 管 反 流 ”每 于 餐 后 ,躯体 前 届 或 夜间 卧床 睡 





党 时 ,有 酸性 液体 或 食物 从 胃 .食管 反 流 至 咽 部 或 口腔 。 此 
症状 多 在 胸骨 后 烧灼 感 或 烧灼 痛 发 生前 出 现 。 

3, 咽 下 困难 ”初期 常 可 因 食管 炎 中 | 
训 而 出 现 间歇 性 咽 下 困难 。 后 期 由 于 食管 
烧灼 感 : 狂 减 轻 , 而 出 现 永 和 久 性 咽 下 困难 ,进食 固体 食 
物 时 可 在 剑 突 处 引起 堵塞 感 或 疼 靖 。 

4. 消化 道外 症状 ” 反 流 的 胃液 疯 可 外 
性 咽炎 、 慢 性 声 常 炎 和 气 


综合 征 (Delahunty syndrome)。 
































肥 蚀 吧 部 , 占 带 和 
,临床 上 称 之 
胃液 反 流 及 骨 
近年 来 研究 表明 











气管 而 引起 | 
Delahunty 
内 容 物 吸入 表 吸 道 尚 可 敏 吸入 性 及 
GERD 与 部 分 反复 发 作 的 喀 喘 、 咏 
障 人 得、 啊 炎 ,于 痛 、 眼 炎 、 六 
LES 尚未 发 育 , 易 发 生 GERD 许 i 
养 、 发 育 不 展 。 










【辅助 检查 】 
人 六 二 检查 食管 铀 餐 丛 在 可 显 天 有 无 一 腊 ; 
罕 .食管 诈 能 显 泵 钢 剂 的 骨 食 管 反 流 .因而 对 
从 汤 有 瑟 补 作用 ,但 饿 感性 较 低 。 
[aa te 对 拟 诊 GE 上 ERD 是 省 一 役 完 行内 镜 俭 
< 重 、 们 有 报答 入 象 
疗 林 比 ,先行 内 锁 检 















基 风 的 患 普 





各 级 检查 轻 是 评价 食管 炎 的 灵 





查 能 有 效 缩短 诊断 时 间 。 活 组 
敏 指标 ,也 是 排除 食管 交 的 季 好 六 因此 ,内 镜 及 病理 检 
查 对 诊断 及 评估 本 病 的 严重 度 有 重要 价值 。 目 前 GERD 
的 内 镑 下 分 级 标准 采用 最 多 的 仍 是 1994 年 制定 的 洛杉矶 
分 类 :A 级 :-- 条 或 一 条 以 上 籍 膜 破损 ,长 度 科 5mm;B 级 ， 
er ieee pe 长 度 二 5mm 无 融合 ;C 级 :两 条 
或 两 条 以 上 秋 膜 修 损 ,有 融合 但 周 径 <75%;D 级 :是 条 或 
两 条 以 上 黏膜 破损 i 量 周 径 这 75%%。BE 约 占 GERD 
患者 的 10%% 一 15%。 发 生 肠 化 生 的 Barrett 上 皮 抗 酸 能 3 
高 于 鳞 状 上 皮 。 内 镜 检 查 时 如 发 现 上 皮 旺 征 红 色 , 自 胃 延 
合 硅 食管 腔 , 即 可 疑 及 此 症 。 当 长 度 二 3cm 时 , 称 为 长 段 
Barrett, 二 3cm 时 为 短 段 Barrett。 

(三 ) 24 小 时 食管 pH 监测 
he Bh ne ee LES 上 方 5cm 处 ,记录 24 
小 时 的 酸 反 流 活动 。24 小 时 食管 pH 监测 能 详细 显示 酸 
Pe 酸 反 流 与 症状 的 关系 以 及 患者 对 治 
疗 的 反应 ,有 助 于 个 体 化 治疗 。 一 般 主 张 在 内 镜 检 查 和 
PPI 试 验 后 仍 不 能 确定 时 应 用 24 小 时 食管 pH 监测 。 检 
测 指标 主要 包括 三 项 基本 内 容 :@ 总 酸 暴露 时 间 :24 小 时 
内 总 的 食管 pH=4 的 时 间 以 及 立 1 . 位 时 pH 三 4 的 时 
间 及 其 分 别 占 总 防暴 你 频 率 ; 
PH<4 的 次 数 下 和 续 时 间 之 5 分 
钟 的 次 数 和 最 括 友 流 持续 时 间 。 根据 pH 监测 的 有 关 参 数 
由 计算 机 测 筑 酸 反 流 积 分 :二 15 分 为 阳性 。 近来 又 面世 了 

统 , 可 以 提高 患者 的 舒适 度 及 依从 性 ,有 助 
于 更 好 地 了 解 琶 反 流 与 临床 症状 之 间 ] 的 相关 性 。 

(四 ) 24 小 时 胆汁 反 流 监测 “部 分 GERD 患者 的 发 病 
有 非 酸 反 流 因 素 参 与 ,特别 是 与 胆汁 反 流 相关 。 可 通过 监 
测 胆 红 素 以 反映 是 否 存 在 胆汁 反 流 及 其 程度 度 , 目 前 使 用 较 
多 的 是 Bilitee 2000 胆汁 监测 仪 ,但 有 -- 定 局 限 性 。 

(五 ) 食管 测 压 ” 食 管 测 压 不 直接 反映 家 食 管 肥 流 ,但 
能 反映 食管 央 交 界 处 的 屏障 功能 。 在 GERD 的 诊断 中 , 食 
管 测 压 除 帮助 食管 pH 电极 定位 、 术 前 评估 食管 功能 和 项 
济 手 术 外 ,还 能 也 则 抗 反 流 治疗 的 疗效 和 是 耕 寺 ;长 期 维持 
治疗 。 因此 ,食管 测 压 能 帮助 评估 食管 
困难 者 。 

(六 ) 多 通道 腔 内 阻抗 仪 “ 多 通道 歇 内 阻抗 技术 采 有 
工地 新 的 介质 无 关 接 TCMIVpH) ,能 够 不 借助 央 酸 玉 确 3 
食管 内 食物 团 块 的 存在 。 该 阻抗 仪 可 以 借 且 一 个 
时 监测 酸性 、 弱 酸 (pH -4 或 非 酸 性 反 流 物 CPH 二 7) 的 


【诊断 


肥 复 骨 灼热 是 GERD 的 特征 性 症状 。 


de 3 的 不 的 轻重 无 关 。 对 于 伴 有 上 典 刚 区 流 
症状 (在 明 困难、 春明 痛 、 出 血 、 体 重 减 经 
可行 PPI 诊断 性 治疗 。PPI 试验 :服用 标 
准 剂 了 PPI 例如 奥 美 拉 哗 20mg 每 11 2 次 ;疗程 1~2 峰 、 








目前 为 鉴定 反 流 的 “ 金 标 












































管 功能 ,尤其 是 对 治疗 











胃 灼 热 频 康 , 程 
























服药 后 若 症 状 消失 或 明显 改善 则 为 PPI 试验 阳性 ,支持 
GERD 的 诊断 ; 若 停 药 后 症状 复发 , 复 治 再 次 取得 阳性 效 
果 , 则 比 监测 食 答 pH 值 更 可 信 。 反 之 ,如 症状 未 见 改 善 ， 
并 非 是 选择 抗 反 流 手术 指 征 , 而 是 党 鉴别 其 他 可 引起 胃 灼 













热 的 疾病 。PPI 试验 已 被 证 实 是 GERD 诊断 简便 .无 创 . 敏 
感 的 方法 , 缺 较 低 。 著 给予 PPL 治疗 后 食管 
生 反 流 的 称 之 为 难 治 性 骨 ; 


速 可 道 性 结合 ， 





治疗 无 效 或 具有 报答 症状 以 及 症状 长 期 持续 
易 造 成 BE 危险 的 患者 应 该 作 进一步 的 检查 。 若 内 镜 发 现 

管 下 段 有 了 明显 黏膜 破损 及 病理 支持 GERD 的 炎症 表现 ， 
则 EE 诊断 明确 。 对 NERD 的 诊断 ,有 限 的 资 7 
数 NERD 在 其 演进 过 程 中 并 不 发 展 为 EE。 患 才 
症状 为 主诉 时 ,如 能 排除 可 能 引起 角 灼 热 症 状 的 其 他 疾病 ， 
且 内 镜 检 查 未 见 食 管 黏 膜 破 损 , 可 作出 NERD 的 诊断 。 内 
镜 检查 对 NERD 的 诊断 价值 在 于 可 排除 EE 或 BE 以 及 其 
他 上 消化 道 疾 病 , 如 溃疡 或 胃痛 。 























【鉴别 诊断 】 

完 整 而 准确 的 病史 是 GERD 诊断 的 基础 。 在 一 些 难 
治 性 骨 灼 热 伴 有 咽 下 困难 的 患者 必须 与 以 下 疾病 相 鉴 别 。 
常 好 发 于 免疫 功能 低下 的 患者 。 
jE (HSV)-1 型 、 细胞 病毒 


















从 册 少 人 六 
无 数 黄白 色 小 盏 块 ,黏膜 仿 
膜 。 在 高 碘 本 
染色 可 见 仿 1 
委 泡 ,以 后 破 淡 开 成 ; 法 小 旺 a 溃疡 
组 织 的 鳞 状 上 上 皮 细胞 一 嗜 酸性 核 内 发 现 有 HSYV ! 
型 表现 。CMV 食管 炎 特 点 是 直径 大 (全 2cm) 且 深 的 
淡 疡 ,活检 到 湿 疡 基底 部 组 织 ,在 成 胞 和 血管 内 皮 细 i 
胞 蝉 碱 性 包 时 体内 有 CMYV 感染 的 病理 表现 。 

2. 嘲 酸 性 粒 细胞 性 食管 炎 (eosinophilic esophagitis) 
为 免疫 介 导 的 罕见 疾病 。 好 发 于 儿童 和 20 一 40 岁 成 人 . 男 
女 发 病 率 约 3 : 1。 半 数 患者 有 哗 螨 ,皮肤 反 应 、 外 周 旦 酸 
性 粒 细胞 增多 。 这 种 疾病 是 由 于 食物 过 敏 所 至 .表现 为 哆 
部 疼痛 或 烧灼 感 国体 食物 困难 、 食 4 6 

发 现 食管 波纹 状 红肿 , 甩 维 化 一 处 或 多 处 环 
; 六 张 。 食 管 活检 是 诊断 依据 ;在 高 信 





有 微 六 人 
受 希 天 试剂 或 特殊 银 试 中 ge 和 
































视野 玉林 发 现 暗 


县 i 组 | 胞 电 集 。 
3. 腐蚀 性 食管 炎 (caustic esophagitis) 





入 人 钮 剂 的 诱因 , 导 残 1 叮 、 食 管 他 性 液化 未 外 
ee :狭窄 。 训 果 询 胺 (diatrizoate) 和 | 钢 冬 二 








可 使 用 内 锁 评 佑 食 





伤 ,车 损 伤 严重 , 有 穿孔 危险 , 永 如 







免检 查 。 

4. 放射 性 食管 炎 (radiation esophagitis) “在 胸部 放疗 
剂 基 >30Gy(3000D 时 可 发 生 。 放 疗 剂量 这 60Gy 可 引起 严 
重 食 管 炎 和 淡 疡 ,导致 出 血 、 穿 孔 或 形成 瘘 。 同 时 用 细胞 毒 
药物 如 多 疗 . 可 加 重 放射 性 损伤 。 典 型 症状 如 胸 
\ 员 下 疼痛 、 吞咽 困难 等 。 吞 钢 和 内 镑 检查 能 了 解 寺 
黏膜 炎症 ,溃疡 形成 和 管 腔 狭 窗 的 范围 与 程度 。 

5. 碱 性 反 流 性 食管 炎 (alkaline reflux esophagitis) 是 ， 
一 种 发 病 率 低 且 临床 定义 较 宰 糊 的 疾病 .即食 管 黏 膜 长 时 : 
间 反 复 接触 非 酸性 骨 或 肠 内 容 物 所 致 . 党 和 E 全 胃 切 除 


































后 或 骨 空 肠 毕 下 式 吻合 术 后 。 使 用 与 胆 盐 结合 药物 治疗 ， 
如 铅 碳 酸 镁 . 硫 糖 铝 或 胶体 匀 可 有 效 状 。 





6. 食管 源 性 吞咽 困难 ”GERD 继 发 的 食管 狭窄 及 吞 
咽 困 难 要 与 食管 性 吞咽 困难 相 鉴 别 。 后 者 是 由 于 食管 平滑 
肌 疾 病 所 致 的 动力 障碍 .对 固体 和 流体 均 有 吞咽 困难 ,与 食 
团 的 大 小 无 关 。 弥 漫 性 食管 冶 挛 和 责 门 失 弛 组 症 是 原 发 性 
管 运动 障碍 ,而 硬 皮 病 是 最 常见 的 继 发 性 障碍 。 食 管 天 
当 提 示 动 
压 是 诊断 和 提供 食管 师 动 和 括约肌 功 
能 定 人 标 。 














































BR 


为 PH: 增 
空 ;增加 LES 张 


加 食 





(一 ) 调整 生活 方式 减少 反 流 站 
餐 后 保持 直立 .避免 过 度 负 重 , 不 穿 紧 身 衣 , 抬 高 床 头 等 。 
前 3 小 时 勿 进食 ， ey jl 激 
泌 。 饮 食 宜 少 量 、 st 低 脂 i 
制品 啡 因 ,酒精 、 酸 知 食 品 、 巧 和 
低 LES 的 压力 .使 抗 反 流 | 障 
PGE, ,PGE; . 抗 胆 和 
胺 、 地 西洋 和 钙 持 

(二 ) 内 科 药 物 治疗 
流 屏 障 功 能 .提高 食管 
功能 以 防止 胃 、 十 二 ie 保 

1. 抑 屋 药 “ 质 于 条 抑 制药 (PPD 



















[Y 要 


浇 降 
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激 后 呈 酸 分 泌 , 是 治疗 GERD 最 有 效 的 药物 .日前 临床 应 
用 的 有 奥 美 拉 唑 、. 关 索 拉 i 
哗 等 ,药物 神 便 分 别 ， 每 次 20mg、 30mg, lOmg, I10meg、 


PPI 常规 或 双 信 剂 下 这 





20mg .等 大 1~ 2 次 口服 。 8 洛 

















后 ,多数 患 车 ] EE 得 到 愈合 但 由 于 患 阁 
LES 张 万 林 能 得 和 和 的 病例 在 三 
个 月 内 复发 。 所 以 外 i 环 


月 。 各 停 药 后 伟 有 复 


/ 名 
治疗 : 即 在 PP1 中 任 选 


-种 当 有 意 状 出 现 


Con demamdq) 维 j 





L899 











第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


时 及 时 用 药 以 控制 症状 .可 大 大 节省 患者 的 治疗 费用 。 为 
防止 夜间 酸 突破 (night acid breakthrough, NAB) 的 发 生 ， 
对 部 分 须 严格 控制 胃酸 分 泌 的 患者 ,可 以 在 PPI 早 居 1 次 
的 基础 上 , 临 睡 前 加 用 也 : 受 体 后 抗 药 1 次 ,有 协同 作用 。 
2. 抗 酸 药 和 黏膜 保护 药 “ 抗 酸 药 沿用 已 久 , 如 氢 氧 化 
铅 ce 近来 较 常 用 的 有 铅 磋 酸 镁 ,常用 方法 为 2 片 / 
次 ,每 日 3 次 , 饭 后 1 一 2 小 时 嚼 碎 服 下 。 铝 碳酸 镁 对 委 
也 有 te ,同时 能 可 逆 性 吸附 胆 酸 等 碱 性 物质 
免 受 损伤 ,尤其 适用 于 非 酸 反 流 相 关 GERD 患者 。 黏 膜 保 
护 药 主要 包括 硫 糖 名 和 馈 剂 ,此 类 药 能 在 受 损 茜 腊 表面 形 
成 保护 膜 以 隔绝 有 害 物质 的 侵蚀 ,从 而 有 利于 受 损 艺 膜 的 















































愈合 . 硫 糖 铝 的 常用 剂量 为 lg, 每 日 4 次 , 饭 前 1 小 时 和 
睡 前 服用 。 


3. 促 动力 药 如 多 潘 立 酮 、 黄 沙 必 利 等 ,多 潘 立 一 为 
多 巴 胺 受 体 括 抗 药 , 对 食管 和 胃 平 滑 册 有 显著 促 动力 作用 ; 
莫 沙 必 利 是 5- 羟色胺 受 体 4(5-TH; ) 的 激动 药 , 对 全 胃 肠 平 
滑 肌 均 有 促 动力 作用 ,同时 还 能 提高 LES 的 张力 ,治疗 用 
量 为 5~20mg, 每 日 3 次 , 饭 前 30 分 钟 服用 ,其 单独 应 用 的 
效果 与 H; 受 体 持 抗 药 相 似 。 

4. 联合 用 药 ” 抑 酸 与 促 动力 药物 的 联合 应 用 是 目前 
治疗 反 流 性 食管 炎 最 常用 的 方法 ,其 中 PPI 与 多 滔 立 珊 或 
葛 沙 必 利 合用 的 疗效 较为 明显 。 巴 搞 芬 (balcofen) 是 一 种 
六 氨基 丁 酸 (GABA)B 型 受 体 激动 药 , 有 文献 证 实 给 予 巴 氢 
芬 20mg, 每 日 3 次 ,可 以 明显 抑制 食管 下 端 括约肌 短 时 松 
弛 ,MII/pH 阻抗 仪 监测 显示 巴 氮 芬 可 以 明显 减少 非 酸 反 
流 . 但 对 食管 酸 暴 锋 没有 影响 。 巴 氢 芬 停 药 前 要 逐渐 减 僵 ， 
以 防 症状 反 跳 。 

5. 用 药 个 体 化 ”不 同 患 者 用 药 要 个 体 化 。 可 根据 临 
床 分 级 , 轻 度 GERD 及 RE 可 单独 选用 PPI 或 促 动力 药 ;中 
度 GERD 及 RE 宜 采 用 PPI 和 促 动力 药 联 用 ;重度 GERD 
宜 加 大 PPI 口服 剂量 ,或 PPI 与 促 动力 药 联 用 。 对 久 治 不 
价 或 发 作 伴 有 了 明显 焦 虚 或 抑 创 者 ,应 加 用 抗 抑 邦 或 抗 
台 疗 。5 ae Ce 十) 或 5- 产 色 胺 

戎 ) 可 用 于 伴 有 抑 
0 GERD 忠 te 根除 Hp 是 否 增 加 胃 
$ 反 流 病 (GERD) 发 生 危 险 性 的 问题 省 有 争议. 我国 第 
中 次 全 国 师 门 螺杆 菌 感染 处 理 共 识 报告 支持 对 长 期 需要 
PPI 治疗 的 患者 根除 Hp 

(三 ) GERD 的 内 镜 治疗 ” 关 国 食品 理 局 
(EDA) 批 准 两 种 新 的 内 镜 手 术 治疗 GERD, 即 Stretta 和 
人 法 ,前 者 是 对 LES 区 实施 热 瞩 加 ,后 者 是 对 辟 

i 壁 。 初 步 结果 所 朱 ， 首都 可 使 GERD 中 
: 502 但 长 期 安全 性 及 有 效 性 
应 当 首 选 扩张 治 
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:者 对 药 


和 有 oy B 
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故 应 定期 内 镜 随 访 。 随 访 周期 应 根据 异型 增生 的 程度 而 
定 。 不 伴 有 异型 增生 的 BE 患者 应 每 2 年 接受 1 次 内 镜 复 
查 , 如 果 2 次 复查 后 都 未 检 出 异型 增生 和 癌变 ,可 以 酌情 将 
随访 间隔 放宽 ;对 伴 有 轻 度 异型 增生 者 ,第 1 年 应 每 6 个 月 
接受 1 次 内 镜 复查 ,如 果 异 型 增生 没有 进展 ,可 以 每 年 内 镜 
复查 1 次 ;对 重度 异型 增生 的 BE 目 者 应 立即 行内 镜 下 治 
疗 或 手术 治疗 。BE 的 内 镜 下 治疗 包括 高 频 电 治疗 、 氢 离子 
激光 凝固 术 (APC) ,射频 消融 、 光 动力 治疗 、 内 镜 下 黏膜 剥 
离 术 (ESD) 等 。 内 镜 随访 及 治疗 的 目的 是 尽量 减少 BE 串 
者 锥 患 食管 癌 转 外 科 手 术 的 风险 。 

(四 ) GERD 的 手术 治疗 ” GERD 抗 反 流 手术 的 主要 
适应 证 是 :@ 年 龄 较 轻 ,手术 条 件 好 的 患者 ,可 作为 药物 维 
持 疗法 的 另 一 选项 ;四 控制 反 流 及 其 伴随 的 吸入 性 肺炎 。 
药物 治疗 失败 ,一 般 不 是 手术 治疗 的 指 征 ,因为 这 表明 症状 
不 是 GERD 引起 的 ,往往 与 内 脏 敏 感性 增高 或 焦 
有 关 。 手 术 治 疗 的 首选 pe Nissen FE 
术 (fundoplication) 。 手 术 成 功率 约 85%~~90%; 死 亡 率 约 
0.2% ;再 发 病 率 约 2 外 一 8 外 。 手 术 后 可 并 发 咽 下 困难 和 
气 胀 综合 征 (不 能 暖气 .呕吐 )。 手 术 不 能 使 症状 根本 治 念 
hare 得 次 接受 药物 治疗 ) ,也 不 能 防止 以后 
















































发 生食 管 癌 。 对 无 法 停 药 且 手术 条 件 好 的 患者 ,手术 治疗 
de 
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第 二 节 食管 动 力 性 疾病 
陈 坚 ” 徐 三 荣 
【分 类 概述 】 
食物 进入 下 员 部 时 诱发 春 咽 反射 。 春 喘 是 下 喘 部 、 上 食 


管 括约肌 CUES) 食管 
缩 产 生 Eb 运动 。 


eh 1 J 2 






部 、 下 食管 











表现 。 pe 可 有 


往 ( 包 括 胃 ) 





A 


并 ee 支气管 


于 时 极 人 导 的 慢 Wi 
于 吸 困 难 或 呼 喘 )。 





食管 动力 性 疾病 (esophageal motility disorders) 分 为 原 发 
性 或 继 发 性 运动 紊乱 。 继 发 性 食管 动力 障碍 可 源 于 胃 食 管 反 
流 病 (GERD) 肿瘤 (如 食管 癌 责 门 癌 ) ,炎症 感 染 (如 食管 念珠 
菌 病 ,北美 锥 虫 病 ) .结缔 组 织 疾病 (如 系统 性 硬化 症 )、 神 经 肌 
肉 病变 (如 糖尿 病 性 神经 病 , 肌 萎缩 侧 索 硬化 ,慢性 特 发 性 假 性 
小 肠 梗阻 ) ,代谢 亲 乱 (淀粉 样 变 .酒精 中 。 原 发 性 食管 动 
力 障碍 包括 责 门 失 弛 缓 症 .胡桃 夹 食管 .弥漫 性 食管 痉 这 ,下 食 
管 括约肌 高 压 症 及 非特 异性 食管 动力 障碍 (NEMD) 等 。 食 管 
动力 障碍 可 表现 为 动力 过 强 、 动 力 减 弱 或 率 乱 。 

弥漫 性 外 se esophagism) 是 以 高 压 型 食管 
| 性 食管 运动 障碍 疾病 、 :主要 
在 食管 中 下 段 ,表现 为 站 
ned 和 星 中 珠 居 到 细 放 
食管 括约肌 常 不 受累 。 

胡桃 夹 食管 Cnutcracker esophagus, NE) 是 非 心 源 性 胸 
痛 中 最 常见 的 食管 动力 异常 性 疾病 ,以 心绞痛 样 2 作 
和 在 咽 困难 为 特征 。 胡 桃 夹 食管 的 特点 为 食管 具 丰 




































(可 达 150~200mmHg) ,长 时 间 ( 之 60 秒 ) 的 电动 性 收缩 ， 
管 LES 功能 正常 ,进餐 时 可 松弛 。 

责 门 失 弛 缓 症 (esophageal achalasia) 主要 特征 是 食管 
缺乏 师 动 ,食管 下 端 括约肌 (LES) 高 压 和 对 香 咽 动作 的 松 
弛 反应 减弱 。 


但 食 


临床 表现 为 咽 下 困难 、 食 物 反 流 和 下 端 胸骨 
痛 。 

若 排除 了 继 发 于 器 质 性 疾病 ,食管 测 压 显示 运动 波形 
秦 乱 ,但 不 是 典型 的 责 门 失 弛 组 症 、 弥 漫 性 食管 痉挛 或 胡 
桃 夹 食管 表现 时 ,就 描述 为 非特 异性 食管 动力 障碍 
(NEMD) 。 







【发 病 机 制 】 

茎 往 研究 认为 责 门 失 弛 组 证 ,弥漫 性 食管 痉挛 、 胡 桃 严 
食管 和 其 他 非特 异性 原 发 动力 紊乱 是 食管 制 性 
奋 性 失衡 所 致 。 一 般 认 为 , 员 门 失 弛 绥 症 届 神 经 
炳 变 可 见 食管 壁 内 迷走 神经 及 其 背 核 和 食管 壁 肌 间 神 经 从 
中 神经 节 细 ] 吃 减 少 ， 3 sep a LES a ea 
管 体 要 轻 。 
肠 神 经 从 oo mi et 
力 型 ,前 者 食管 明显 扩张 是 是 动 缺乏 
有 高 振幅 的 同步 。 Eee 
这 胡桃 夹 食管 患者 存在 支配 食管 肌肉 抑制 性 
或 过 度 的 神经 兴奋 性 。 


【临床 表现 】 了 

巷 As 本 
及 食管 外 综合 
思 者 主诉 咳嗽 、 ` 呼 吸 困难 和 哮喘 )。 

责 门 失 弛 缓 症 的 临床 表现 为 : 

1 香 咽 困难 ”症状 时 轻 时 重 . 轻 时 能 










































合 征 (看 咽 困难 、 春 曲靖 ` 反 酸 等 ， 


年 讳 支 气管 病变 











进餐 ,胸骨 
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后 灌 留 或 有 堵 感 ,进食 延长 .无 反 食 .不 影响 进食 量 。 重 时 
进 干流 食 均 困难 ,与 他 人 共和 餐 时 常 加 重 。 当 食管 极度 扩张 
时 , 常 存 留 大量 食 物 和 黏液 . 乔 咽 困难 反而 减轻 。 

2. 反 食 ”多数 患 者 在 进食 过 程 中 或 进食 后 不 久 发 生 
反 食 ,为 未 消化 食物 . 常 伴 夜 间 反 流 。 严 重 者 体重 下 降 明 
显 , 其 至 出 现 营养 不 良 。 
腔 . 故 无 骨 内 呕吐 物 酸 臭 的 特点 ,并 发 食管 炎 
反 流 物 可 含有 血液 。 | 

3. 胸痛 ” 约 半 数 患 者 有 胸痛 ,可 能 因 :@ 食 物 沼 留 . 扩 ， 
张 食管 ;LES 压 明 显 升 高 ; 国 食管 体 部 出 现 高 幅 的 同步 
性 收缩 。 胸 痛 常 发 生 在 进餐 或 冷饮 后 , 喝 热 水 常 使 之 减轻 。 

4. 气 道 症 状 尤其 是 夜间 有 反 流 的 患者 , 常 伴 咳 嗽 、 

旋 立 气 促 及 睡眠 有 禾 声 等 。 睡 前 如 取 头 低位 .引流 食管 内 
ee 管内 容 物 进入 胃 内 ,可 减轻 症状 。 


【辅助 检查 】 

1. 食管 测 压 “是 经 鼻 将 测 管 插 入 食管 ,测定 
UES、LES 和 食管 体 部 动力 功 eer ( 测 压 的 参 
数 及 参考 值 见 表 18-4-1)( 原 发 性 和 继 发 性 食管 动力 异常 的 
测 压 特点 见 表 18-4-2) 。24 小 时 动态 测 压 能 获得 食管 运动 
的 资料 ,与 pH 检测 联合 应 用 ,就 能 更 好 地 研究 睡眠 ,清醒 
状态 及 进餐 等 各 种 生理 情况 下 食管 运动 功能 的 改变 。 








、 食 管 溃疡 时 | 























表 18-4-1 正常 食管 测 压 常用 的 参数 
参数 参考 值 
LES 下 食管 括约肌 长 度 2 一 dem 
(LESL) 
下 食管 括约肌 压力 ”10~30mmHg 
(LESP) 
>80% 


腹 时 偶尔 出 现 





食管 体 部 比 骨 压低 2~5mmHg 
远 端 (109 +45)mmHg 


近 端 (62 +29)mmHg 





站 动 收缩 时 限 远 端 (4.0+1, Ds 
近 端 (2. 8 +0. 8)s 


诊 速 度 远 端 (3.5 +0. 9)cem 8 





是 动 收 维 
近 端 (3. 0 +0. 6)em 8 


UES 


3~iem 





上 食管 括 约 册 上 蛙 力 
(UESP) 


10~l00mmHeg 





括 约 肌 输 弛 100% 
UESRR) 


UES 和 喘 肌 的 协调 性 





协调 良好 





1901 


因 责 门 失 弛 缓 时 反 流 物 未 进入 骨 








第 十 八 篇 “消化 系统 疾病 





表 18-4-2 ” 原 发 性 和 继 发 性 食管 动力 异常 的 












LES 食管 体 部 
原 发 性 动力 障 码 
责 门 失 弛 缓 症 ,>45mmHeg; 基础 压 升 高 ;缺乏 





松弛 不 完全 
正常 或 异常 间断 出 现 的 同步 收缩 (之 20%) 
重复 收缩 (之 3 个 波峰 ? 
时 限 延长 (6s) 





弥漫 性 食管 

































逆向 师 
胡桃 夹 食管 可 能 升 高 站 >180mmHg 
i 收缩 时 上限 二 6s 
LES 高压 症 静 息 LES 升 高 二 45mmHg. 可 表现 松弛 可 表现 为 高 波幅 , 远 端 旺 动 波幅 降低 (过 30mmHig) 
~ 宇 30% 
LES 低压 症 一 10mmHg 
继 发 力 障碍 
系统 性 硬化 证 降低 中 下 段 食管 蜂 动 收缩 力 降低 ,上 段 食管 师 动 正常 
北美 锥 虫 病 同 次 门 失 弛 组 证 同 责 门 失 弛 组 症 
特 发 性 假 性 肠 梗阻 中 、 和 远 端 食管 虹 动 收缩 功能 降低 
胃 食 管 反 流 病 降低 无 效 旺 动 收缩 增加 








2. 食管 pH 监测 24 小 时 
L、 民 夜 酸 反 流 规 


pH 用 





用 显示 酸 
上 者 对 治 
疗 的 反应 。 目 前 已 能 实现 食管 pH 与 胆汁 反 流 监测 同步 
进行 。 

3. 食管 X 线 饥 剂 检 查 ” 商 门 失 弛 缓 症 时 动态 i 
的 推进 性 收缩 ; ,其 收缩 具有 亲 本 民 站 和 
质 ;LES 不 随 春 咽 松 弛 .而 呈 间 断 开 放 , 可 见 少 ; 
食管 涯 入 置 内 。 钢 剂 充 琢 时 ,食管 体 部 , 尤 共 是 
变 细 呈 状 (图 18-4-1A)。 骨 
平 . 食 

























剂 从 
a 显 








管 腔 出 现 
形似 "并 总 钙 "X 图 18-4-1B) 

4. 食管 sie 测定 固体 、 闭 加 
部 至 因 通 过 食管 全 长 所 用 的 时 间 。 可 采 
或 春水 音 竹 :要 用 于 佑 计 食 
问 时 也 可 评判 ? 其 中 , 核 来 法 还 能 测算 节 段 性 食 
< 输 时间 
5. 食管 感觉 检查 
是 胸 首 发 作 : 而 盐 
We “万 | ke 试 











激发 
用 性 ， 





















ek i 










在 开 反 -30 攻 的 下 过 
常人 中 则 不 话 发 


,可 以 
Py 六 对 食 














: 病 的 诊断 能 力 。 依 据 HRM 的 结果 .可 将 责 门 
为 3 种 亚 型 :经 典型 . 责 门 失 弛 绥 伴 食管 增 压 、 痉 
i ee 大 人 





















【诊断 程序 】 
管 动力 性 疾病 必须 结合 临床 表现 和 各 种 检查 方法 ， 
才能 作出 正确 的 病因 学 诊断 。 对 反复 发 作 性 胸骨 后 或 胸骨 





下 疼痛 的 患者 ,首先 应 排除 心脏 疾患 。 然 后 进行 常规 食管 
饥 剂 造影 ,内 镜 检 查 , 以 明确 食管 是 否 有 功能 或 结构 的 异 









要 时 进行 食管 动力 学 特殊 监测 。 部 分 患者 胸痛 与 食 
he de 需 
和 胃 反 流 病 相 鉴别 。 


【治疗 】 

对 于 继 发 性 食管 动力 疾病 ,首先 治疗 其 原 发 病 。 

1 责 门 失 弛 缓 症 的 治疗 ” 尚 无 有 效 方法 恢复 已 损害 
的 肌 间 神经 从 功能 。 对 本 病 的 治疗 目的 在 于 解除 LES 的 
松弛 障碍 ,降低 LES 的 压力 和 预防 并 发 症 。 目 前 可 用 于 本 
病 治疗 的 手段 主要 有 药物 治疗 (如 硝 蔡 地 平 10mg 饭 前 再 
下 含 服 ) . 肉 毒 主 射 (LES 处 注射 内 毒 杆菌 毒素 ， 
ee 20U) 、 气 约 或 水 褒 扩 张 、 
Heller 
PS 
效 最 持久 


3 

















\ ~“ 张 和 Heller en 
者 症 状 5~10 年 。 气 踊 扩 张 主要 并 发 症 为 食管 穿 
3 闪 ),Heller 术 主要 副作用 是 反 流 性 食管 炎 ( 
十 年 来 ,暂时 性 金 届 内 支架 扩张 技术 开始 广泛 用 于 次 站 
弛 缓 症 的 治疗 , 术 后 乔 咽 困难 症状 明显 改善 。 该 法 操作 简 
便 、 并 发 症 较 少 ,长 期 疗效 优 于 气 克 扩张 术 。 

经 口内 镜 下 肌 切 开 术 (peroral endoscopic myolomy， 
POEM) 治 疗 责 门 失 弛 缓 症 ,短期 疗效 肯定 ,可 以 迅速 解除 
患者 的 吞咽 困难 ,创伤 小 于 腹腔 镜 , 但 其 长 期 疗效 及 远 期 并 
发 症 仍 有 待 随访 观察 。 

2, 食管 蠕动 失调 和 高 张 性 食管 动力 紊乱 的 治疗 
物 治疗 可 改 许 弥漫 性 食 人 ,胡桃 夹 食 管 
人 人 管 运 动 障 但 等 的 症状 ,常用 药物 有 硝 站 注 

;端的 纵 行 肌 切 开 




































术 可 作为 缓解 症状 的 最 后 于 各 ， 但 
3 ei 

分 了 解 这 是 一 个 良性 病变 

他 朋 显 者 可 进行 心理 暗 

可 给 子 镇 静 或 安眠 
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第 三 节 食管 感染 性 疾 
刘 杰 
食管 感染 (esophageal infections) 在 普通 人 群 中 比较 少 





见 , 但 在 免疫 缺陷 人 群 中 较 常 见 。 常 见 的 病原 体 有 真菌 、 病 
毒 、 细 菌 、 梅 每 和 寄生 虫 等 。 在 免疫 缺陷 患者 中 ,可 以 是 多 
种 病原 体 同时 感染 。 尽 管 多 数 食管 炎 的 患者 并 没有 明显 症 
状 ,但 仍 有 部 分 患者 主诉 为 吞咽 困难 、 吞 咽 疼 闯 .更 有 严重 
患者 会 出 现 明显 的 体重 下 降 。 但 这 些 症 状 本 身 对 于 病因 学 
并 没有 明显 提示 。 如 果 患 者 得 不 到 及 时 有 效 的 治疗 .可 能 
引发 并 发 症 ,如 食管 运动 功能 障碍 、 资 门 失 弛 缓 症 ,食管 狂 
宏 食管 黎 室 等 。 


























【危险 因素 与 病原 体 】 

(一 ) 食管 感染 的 常见 危险 因素 ”包括 :四 恶性 肿瘤 . 
接受 放射 治疗 或 抗 肿瘤 药物 治疗 者 ;@ 器 官 移植 .接受 免疫 
抑制 剂 治疗 ;四 人 类 免疫 缺 了 毒 (Human Immunodefi- 
ciency Virus. HIV) 感染 或 免疫 避 能 人 陷 患者 ; 
,如 本 尿 病 下 再 E 院 碍 :长 期 的 
| 枚 激 烷 使 用 ;@ 反 流 性 食管 炎 . 食 答 黏膜 




















食 
表现 形式 ,5 时 的 万 滋 病 
食管 
后 找 不 到 确切 内 
检查 可 发 现 HIV 
明确 。 

(二 ) 食管 感染 的 常见 病原 体 

1. 真菌 性 食管 炎 (fungous esophagitis) ”和 白色 念珠 菌 
是 咽喉 部 的 其 生 区 .在 某 些 诱发 央 素 下 . 则 会 成 为 致 


患者 的 一 
患者 特有 食管 炎 。 而 40 锅 
者 还 可 存在 口 咽 部 痛 性 溃疡 ,但 最 
对 小 疡 边缘 取 的 活检 标本 行 电镜 
病毒 .但 是 HIV 是 否 为 直接 病 内 仍 未 






























但 有 时 即使 没有 上 述 和 因 ， 
candidiasis) 也 会 发 牛 。 

多 是 念珠 戎 。 此 外 电热 
见 的 包括 放 线 菌 、 毛 
牛 菌 以 及 一 些 植 物 真 衣 

2. 病毒 性 食管 类 
敏 病 微生物 是 疤 


esophagitis) 







慨 有 明显 症状 .1 
人 
只 胞 半 卓 、 昌 短 











食管 炎 《herpetic 
显然 存在 于 自然 界 的 净 疹 病毒 约 有 70 种 ， 
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第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


但 目前 认为 主要 有 单纯 疱疹 病毒 (herpes simplex virus， 
HSV)1 和 2(HSV-1、HSV-2) 水痘 - 带 状 疱 疹 病 毒 (HZV)、 
巨细 胞 病毒 (CMV) 和 Epstein-Barr 病毒 (EBV) 等 5 种 可 引 
起 人 类 疱疹 性 食管 炎 , 其 中 以 HSV 较为 常见 ,在 食管 感 ? 
性 疾病 中 仅 次 于 白色 念珠 菌 。 主 要 是 由 HSV-1 引起 ,少数 
情况 下 是 潜在 感染 的 再 激活 ,但 多 数 是 原 发 性 感染 .主要 是 
| 口 咽 部 病毒 感染 的 局 部 扩散 。 骨 食管 反 流 或 食管 医疗 器 械 
| 操作 等 损伤 食管 黏膜 后 , HSV 感染 受 损 组 织 , 可 能 也 参与 
” 免疫 正常 宿主 HSV 食管 炎 的 发 病 。 

3. 细菌 性 食管 炎 (bacterial esophagitis) ”也 通常 是 发 
生 在 免疫 功能 抑制 宿主 中 ,常见 的 病原 体 有 乳酸 菌 和 8 溶 
血性 链球 菌 , 但 是 在 严重 的 粒 细胞 缺乏 和 肿瘤 患者 中 , 细 茵 
感染 通常 会 被 忽视 ,因为 该 患者 会 同时 并 发 其 他 病原 体 如 
病毒 和 真菌 的 感染 。 在 艾滋 病 (acduired immune deficiency 
syndrome, AIDS) 患 者 中 , 隐 孢 子 虫 或 卡 氏 肺 旨 虫 感染 会 引 
起 非特 异性 炎症 ,但 是 结核 分 枝 杆菌 感染 则 会 引起 远 处 食 
管 的 深部 溃疡 。 相 对 而 言 , 鸟 型 分 枝 杆菌 复杂 型 、. 胞 内 分 枝 
杆菌、 利 什 血 原 虫 . 诺 卡 氏 菌 则 少见 。 

4. 其 他 病原 体 ”如 梅毒 炎 . 又 称 食管 梅毒 ,由 
梅毒 螺旋 体感 染 所 引起 的 食管 疾病 ,极为 军 见 . 有 报道 三 期 
梅毒 患者 可 合并 食管 梅毒 。 


【临床 表现 】 

1, 食管 表现 ”吞咽 并 或 吞咽 困难 、 喝 喉 部 异物 感 . 自 
发 性 胸骨 后 疼痛 或 烧灼 感 . 舌 或 咽喉 部 的 白班 或 溃疡 。 

2. 口腔 损害 ”通常 也 能 为 食管 炎 诊 断 提 供 依据 ,特别 
是 在 AIDS 串 才 中 ,牲口 疮 可 见于 大 部 分 患 有 食管 念珠 菌 
病 的 AIDS 患者 ; 口 咽 部 疱疹 或 淡 疡 很 可 能 提示 伴随 食管 
HSYV 感染 或 阿 弗 他 溃疡 。 

3. 全 身 表现 体重 下 降 和 轩 肠 道 出 血 等 ,也 有 表现 为 
发 热 恶 心 、 哎 叶 或 腹痛 ,经 内 镜 检 查证 实 有 食管 炎症 。 

4, 并 发 症 表现 ”如 食管 狭窄 、 食 管 文 气 I 
穿孔 等 。 
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【辅助 检查 了 
(一 ) 影像 学 检查 ”有 有 助 于 感染 
断 价值 有 限 。 
义 线 符 钢 检查 部 分 患 省 可 为 正常 表现 ,或 表现 非特 异 
的 异常 如 斑 央 、 湿 疡 . 瘘 或 肿块 等 。 不 同 病 原 体 引 起 的 食管 
感染 在 XX 线 片 中 的 表现 可 相对 特异 ,如 发 现 茸 膜 呈 长 绒毛 
状 提示 念 球菌 感染 ; 无 数 小 火山 形 小 湿 疡 可 提示 HSV 感 
内 : 线 55 则 提示 CMV 感染 或 HIV 感 ; 
CT 扫描 可 以 反映 食管 炎 患 涤 
检查 主要 可 以 作为 不 适用 内 4 
(二 ) 内 镜 检 查 “ 对 于 感 
1 念珠 菌 性 食管 炎 可 发 现 充血 和 散在 名 


的 蓝 门 色 革 ,内 依 微 生物 , 炎 钙 细胞 与 黏膜 坏 针 






性 食管 炎 的 诊断 ,但 诊 
















:有 周 间 


i901 


可 有 红斑 水 肿 表现 。 损 伤 多 位 于 远 端 1/3 食管 ,可 进展 至 
线性 融合 .大片 融合 班 块 、 溃 疡 、 管 腔 狭 窗 和 坏死 .食管 穿 
孔 。 确 诊 依 赖 内 镜 下 直接 刷 取 和 活检 。 刷 取 渗 出 性 损伤 和 






织 和 刷 取 物 中 看 到 大 量 酵 母 和 假 菌 丝 可 以 诊断 念珠 贡 
染 。 真 菌 培养 一 般 用 处 不 大 ,除非 为 了 鉴定 病原 菌 以 防 病 
原 体 耐 药 。 

2，HSYV 食管 炎 ”起初 表现 为 无 数 疱疹 ,以 后 表现 为 很 
多 小 的 火山 样 的 浅 溃 疡 (通常 一 2crm) ,这 些 溃疡 是 疱疹 破 
省 形成 的 。 主 要 累及 食管 下 半 部 分 , 亦 可 黑 及 全 食管 ,区 至 
胃 部 。 确 诊 应 在 内 镜 检查 时 再 做 刷 拭 、 活 愉 利 病 迁 培养 或 
PCR 技术 检测 病毒 核酸 。 溃 疡 边缘 刷 拭 和 活检 的 阳性 改 
变 为 多 核 巨 细胞 和 显著 的 核 内 Cowdry-A 型 包涵 体 ,这 些 
是 HSV 感染 的 典型 组 织 病理 学 特征 。 

3. CMV 食管 类” 出 现 大 而 深 的 线性 淡 疡 (通常 > 
2cm) ,单独 或 多 发 ,位 于 食管 的 中 远 端 ,省 疡 边缘 清晰 , 淡 
疡 之 间 的 猪 膜 相对 正常 。 组 织 病理 学 是 最 可 信 的 诊断 广 
法 ,从 溃疡 边缘 和 基底 部 取得 符 膜 和 黏膜 下 标本 行 常规 
HE 染色 可 发 现 肿 大 内 皮 细胞 和 成 纤维 细胞 含有 大 的 、 致 
密 的 核 内 包涵 体 。 针 对 CMV 或 HSV 高 特异 性 的 免疫 组 
织 化 学 或 直接 荧光 染色 技术 亦 可 以 帮助 诊断 。 

4 EB 病毒 性 食管 炎 ” 见 广泛 性 淡 疡 , 挫 及 食管 上 中 
1/3, 通 过 PCR 技术 可 在 食管 组 织 中 检测 出 EB 病毒 DNA。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

通过 详细 的 病史 询问 、 体 格 检查 及 吴 拭 子 检查 等 可 以 
基本 诊断 疾病 。 确 诊 需 要 内 镜 检 查 并 完成 相应 的 刷 拭 、 活 
检 和 病原 体 培养 等 。 

本 病 需 要 与 以 下 疾病 
弛 绥 症 ,食管 白斑 .食管 冶 
管内 异物 等 。 


进行 鉴别 : 胃 食 管 反 流 病 ` 责 门 失 
、 食 管 裂孔 疝 、 食 管 良 性 用 瘤 、 食 






【药物 治疗 】 

(一 ) 针对 病原 体 的 特定 治疗 

1 抗 真菌 药物 。” 振 康 哗 是 治疗 念 侏 菌 居 感 染 的 首先 

旦 是 须 康 只 耐 药 现象 很 普遍 , 伊 曲 康 唑 ` 估 立 康 唑 ` 泊 
水 康 哗 、 两 性 器 来 B, 卡 泊 芬 净 、 阿 尼 芬 净 等 可 作 竺 代 药 物 
使 用 。 

2 抗 病毒 药物 阿 背 洛 韦 、 更 背 洛 韦 .万 旋 洛 韦 和 伐 
皮 治 市 是 病毒 性 食管 炎 治 疗 的 常用 药物 ,其中 阿 背 洛 韦 和 
风衣 溢 刁 都 是 具有 高 度 活 性 的 广 谱 抗 病毒 药物 ,对 病 茧 性 
食管 炎 尤 其 是 CMV 食管 炎 有 明显 疗效 。 

3 激素 和 免疫 调节 剂 ” 泌 尼 松 和 沙 利 度 胶 对 于 HIV 
患者 的 中 腔 和 食管 阿 弗 他 淡 疡 治疗 有 效 。 

(二 ) 根据 基础 疾病 及 免疫 抑制 程度 给 予 个 体 化 治疗 

1 SV 食管 炎 ”轻型 无 须 抗 病毒 药物 治疗 . 若 症状 持 
入 `: 品 试 用 阿 糙 腺 此 静脉 注射 :但 如 果 存 在 HSV 41 腔 






















炎 或 





慎 炎 ,或 者 食管 症状 很 严重 时 .通常 震 要 静脉 使 用 阿 背 洛 韦 
或 更 昔 洛 万, 大 多 可 在 1 周 内 起 效 ,但 大 的 省 疡 愈合 及 被 材 
上 皮 修复 则 需要 较 长 时 间 , 疗 程 一 般 需 2 一 3 周 或 更 长 
时 间 。 

2. 伴 有 免疫 缺陷 的 CMV 食管 感染 ”可 用 更 背 洛 韦 静 
脉 滴 注 。 

3. 非 AIDS 患者 的 食管 念珠 菌 病 “可 口服 制 霉菌 素 或 
克 霉 哗 片 剂 口内 融化 ,但 患者 如 有 发 热 且 中 性 粒 细胞 减少 
(过 100/mms ) 时 ,可 经 验 性 应 用 全 身 抗 真菌 药 ( 氢 康 唑 \ 伏 
立 康 唑 , 卡 泊 芬 净 、 阿 米 芬 净 或 两 性 避 天 B 等 ), 剂 量 要 充 
是 (足以 治疗 食管 性 或 播 散 性 念珠 菌 病 )。 

4. 同 种 异体 骨 艇 移植 受 体 如果 移植 前 就 存在 中 性 
粒 细胞 减少 ,通常 需 预 防 性 应 用 抗 病毒 治疗 直到 移植 物 移 
和 人 ,而 多 数 情 况 下 ,食管 感染 通常 开始 于 移植 完成 约 6 周 以 
后 ,此 时 如 果 中 性 粒 细胞 计数 尚 处 于 正常 范围 ,该 类 人 群 中 
CMYV 和 HSV 感染 几乎 和 念珠 菌 届 一 样 常见 ,治疗 应 依据 
病原 诊断 结果 决定 。 

5. 实体 器 官 移植 受 体 ”食管 炎 的 治疗 应 取决 于 内 镜 
下 表现 和 病原 。 真 菌 感 染 比较 常见 ,治疗 药物 可 选 唑 类 ,如 
氮 康 唑 \ 伊 巾 康 唑 、 伏 立 康 唑 等 ,或 束 球 白 素 类 ,如 卡 泊 芬 
净 、 米 卡 芬 净 和 阿 尼 芬 净 , 或 两 . 必要 时 可 以 
两 类 药物 联合 使 用 ,但 是 患者 使 用 扬 康 唑 或 伊 曲 康 唑 时 可 
能 提高 他 克 英 司 和 环 孢 答 素 的 血 药 浓度 , 需 对 其 血 药水 平 
进行 监测 。 















【预后 】 

如 能 尽早 诊断 ,积极 治疗 原 发 病 ,及 时 合理 使 用 抗生素 
治疗 ,食管 感染 一 股 预后 良好 。 但 如 果 患 者 得 不 到 及 时 有 
效 的 治疗 ,可 能 引发 并 发 症 ,如 食管 运动 功能 障碍 、 催 门 失 
弛 组 证、 食管 闻 痕 形成 及 狭窄、 食管 型 室 、 食 管 -支气管 守 道 
形成 等 。 
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第 四 节 食管 肿瘤 


一 、 食 管 良 性 肿瘤 


食管 良性 肿瘤 在 临床 上 比较 少见 , 占 食管 肿瘤 Cesoph 人 | 


ageal tumor) 的 10% 以 下 ,一般 发 病 年 龄 较 食管 癌 小 ,病程 
进展 缓慢 。 


【分 类 】 

根据 组 织 来 源 分 为 三 类 : 

(一 ) 上 皮 性 肿瘤 _@ 镁 状 上 皮 : 乳 头 状 瘤 . 砷 肿 ;@@ 腺 
上 皮 : 腺 瘤 ,息肉 。 

(二 ) 非 上 皮 性 肿瘤 ”四 肌 痛 :平滑 肌 瘤 、 纤 维 肌 瘤 、 脂 
肪 肌 瘤 纤维 瘤 ;@@ 血 管 来 源 : 毛 细 血 管 瘤 、 淋 巴 管 瘤 
胚 叶 及 其 他 来 源 :脂肪 瘤 、 黏 液 纤维 瘤 、 网 织 内 皮 瘤 
瘤 、 神 经 纤维 瘤 、 骨 软骨 瘤 。 

(三 ) 异 位 组 织 ”来 源 于 先天 性 异 位 组 织 的 肿瘤 ,如 胃 黏 
膜 ,胰腺 ,甲状 腺 结 节 皮脂 腺 .色素 母 细胞 ,颗粒 母 细胞 瘤 。 


【临床 表现 与 治疗 】 

最 常见 的 食管 良性 肿瘤 为 黏膜 下 肿瘤 ,包括 平滑 肌 瘤 
和 间 质 瘤 (GIST) 等 ,肿瘤 直径 <5cm 者 很 少 引起 症状 , 临 
床 表现 无 特异 性 。 内 镜 表 现 主要 为 凸 入 食管 腔 的 半圆 形 、 
椭圆 形 、 结 节 状 黏 戏 下 隆起 .表面 籍 膜 光 滑 完整 ( 见 文 末 彩 
图 18-4-2A)。 镜 下 活检 一 般 难以 取 到 病变 组 织 。 超 声 内 
镜 下 食管 良性 肿瘤 多 表现 为 境界 清晰 的 弱 回 声 占 位 病变 . 
位 于 黏膜 下 层 或 固有 肌 层 ( 见 文 末 彩 图 18-4-2B)。 食管 息 
肉 、. 腺 瘤 可 通过 内 镜 下 摘除 . 符 膜 下 隆起 视 大 小 .来 源 、 深 度 
及 性 质 可 采用 随访 、 内 镜 下 治疗 或 手术 治疗 。 


二 、 食 管 癌 








食 《carcinoma of esophagus) 是 主要 
状 上 皮 和 柱状 上 皮 的 恶性 肿 癌 ,其 中 ,食管 鳞 癌 约 占 90 叹 。 
食管 腺 瘤 约 占 10 公 .罕见 有 平滑 肌肉 痛 、 黑 色素 痛 、 淋巴 
瘤 、 浆 细胞 瘤 及 转 下 。 我 国 是 食管 癌 的 高 发 区 ,也 是 食 
管 病 病死 率 最 高 的 国家 之 一 。 






于 食 答 鲜 












【流行 病 学 】 

(一 ) 发 病 率 和 死亡 率 发 病情 况 在 不 同 国家 和 地 区 
相差 感 殊 , 高 发 地 区 包括 亚洲 东南 非洲 和 法 国 北部 。 我 国 
发 区 。 据 志 界 卫生 组 织 公 布 的 最 新 资料 显示 ， 
2008 年 度 爹 世界 67 亿 人 口 新 发 食管 瘤 48.2 万 例 . 发 病 率 
为 7.0;10 万 , 居 全 部 恶 Y 名 9 位 :死亡 40.7 万 阅 , 钨 


亡 率 5.8,10 万 . 届 第 8 位 中国 大 陆 13 亿 人 N11 
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图 18-4-2 


A. 食道 下 端 攻 膜 下 占 位 






发 25.9 万 例 , 发 病 率 为 16.7/10 万 , 居 全 国 各 类 恶性 肿瘤 
第 5 位 ;死亡 21. 1 万 例 ,死亡 率 为 13. 4/10 万 , 居 第 4 位 。 
(二 ) 性 别 与 年 龄 “” 按 性 别 统计 ,我 国 男性 食管 癌 患 者 
病 率 为 22. 9/10 万 ;死亡 14.4 万 ,死亡 率 18. 7/ 
患者 8. 3 万 ,发 病 率 为 10. 5/10 万 ,死亡 6.7 万 ， 
8. 2/10 万 ,男性 发 病 率 居 各 类 恶性 肿瘤 第 4 位 , 女 
性 居 第 7 位 ,而 死亡 率 男女 均 居 第 4 位 。 在 高 发 区 ,男女 发 
病 无 明 昆 差异 dee 者 大 多 人 40 岁 以 后 起 
病 , 且 发 Hl 岁 以 上 发 病 者 可 占 
患者 总 数 的 81. 0: 组 的 发 病 率 最 高 
(17. 95%)。 在 食管 ;发 区 ,患者 的 发 病 年 龄 可 提前 10 
年 左右 。 

(三 ) 种 族 和 移民 ”我国 各 民族 中 新 疆 哈萨克 族 的 食 
最 高 .其 次 为 蒙古 族 维吾尔 族 、 汉 族 。 前 的 
乌兹别克 ,土库曼 人 ,伊朗 al 交 的 土库曼 、 乌 效 
别克 人 的 发 病 率 都 很 高 ; 美 人 高 6 倍 。 































管 阁 发 病 关 


人 
上 哈 防 死 、 
















(四 ) 地 区 差异 ”我国 食 各 中 太行 山区 包 
括 河南 ,河北 JUI 西 -省 交界 漳 区 包括 陕西 、 


河南 ,湖北 三 省 交办 秦岭 东 f 
站 河南、 安徽 省 10 余 个 县 
北 区 以 江苏 扬中 县 为 中 ， 
汀 县 和 新 源 县 。 





有 有 商 发 区 ;人 @ 大 别 山区 包括 湖 
川北 区 oD 
疆 有 托 里 县 ,布尔 津 县 









病因 与 发 病 机 制 】 
亚 硝 胺 类 化 合 物 和 真菌 震 素 



















亚 硝 胺 、 真 菌 霉 素 











[ 艾 不 但 能 
成 .在 邻近 





和 加 开 硝 胺 的 : 
点 组 胞 可 时 现 不 典型 增 








B. 超声 胃镜 : 忒 膜 下 占 位 、 低 回声 、 因 有 肌 层 来 源 





变 。 维 A、 上 EC 等 缺乏 可 加 强 
“微星 元 来 负 确 等 摧 生 可 能 与 食 
(二 ) 食管 疾病 及 生活 习惯 。 腐 亿 性 外 天 

食管 资 门 失 弛 缓 症 、 食 甸 的 患者 其 食 
语 的 发 病 率 较 一 般 人 和 群 高 。 中 肠 化 型 任 有 有 

pi pp 江 , 与 食管 腺 癌 

的 发 病 有 一 定 关 系 , 据 统计 , 作 有 重度 不 典型 增生 的 

Barrett 食管 患者 腺 癌 的 年 发 病 率 约 为 6%。 过 溪 饮 食 , 副 

酒 与 食管 癌 的 发 病 也 有 关 

(三 ) 遗传 背景 ”我 国 的 食 在 发 现 , 有 阳 

的 食管 约 占 1/4~172, 比 例 以 父系 最 高 。 食 管 

在 大 量 相关 基因 的 变化 ,如 细胞 周期 调节 基因 (ec DI 等 )、 

生长 因子 及 其 相关 基因 (cerpB-2 等 ). 凋 亡 相 关 基 因 (AL2 

等 ), 代 谢 酶 基因 .DNA 错 配 修复 基因 等 。 当 然 . 食 管 冶 的 发 生 

不 是 某 一 个 基因 突变 的 结果 ,而 是 与 多 个 基因 改变 有 关 。 


类 物质 



































【病理 】 

管 癌 界 及 食管 中 段 最 多 ， 
下 段 次 之 , 约 24.95% ~ 38. 92%、 
2. 80%~14. 10%。 

(一 ) 临床 病理 分 期 

有 重要 意义 。2009 年 美国 
癌 分 期 如 下 ( 表 18-4-: 
T:Tx 代 表 原 发 届 


~63.33%, 


- 段 最 少 , 约 


约 52.69% 


对 治疗 方案 的 选择 及 疗效 评定 
:联合 会 CAJCC) 公 布 的 国际 
18-4-4); 








食管 











答 不 能 评 信 ' pre 





,有 re 
; es 5 as 代表 有 














雪 , Ts 代 表 肿 瘤 浸 润 食管 3 : 丁 ;代表 肿 粮 侵 角 
TO : 呈 
泣 侵 犯 其 他 邻近 结构 .如 主动 脉 . 椎 体 、 不 能 手术 屿 
除 )。 





表 18-4-3 ”食管 鳞 状 细胞 癌 及 其 他 非 腺 癌 TNM 分 期 














TNM 分 期 晨 N M G 肿瘤 部 位 
0 期 Ts N Mo 全 还 任何 部 位 
IAA 期 Ti N Mo GX 任何 部 位 
IB 期 有 Na Mo G2~s 任何 部 位 
i No Mo 合流 下 段 .X 
IA 期 Ts-3 No Mo Gi,X 中 、 上 段 
Ts Na Mo Gz-s 这 
IB 期 Ts No MW G2~s 中 .上 段 
i Ni Mu 任何 级 别 任何 部 位 
由 A 期 dT Na Mo 任何 级 别 任何 部 位 
人 N Mu 任何 级 别 任何 部 位 
TL N Me 任何 级 别 任何 部 位 
HB 期 本 N; Mn 任何 级 别 任何 部 位 
三 C 期 Tis Ni~: MP 任何 级 昂 任何 部 位 
Tuw 任何 级 别 M; 任何 级 别 任何 部 位 
任何 级 别 Ns Mo 任何 级 只 任何 部 位 
TY 期 任何 级 别 任何 级 别 M 任何 级 只 任何 部 位 








注 :肿瘤 部 位 按 肿瘤 上 缘 在 食管 的 位 置 界定 ;X 指示 记载 种 痪 部 位 
表 18-4-4 ”食管 腺 癌 TNM 分 期 























TNM 分 期 T N M G 
0 期 Tis N, M, i 
IA 期 调 Nu Mi BE 
TB 期 T N M, G 
N MW ee 
TA 期 Ts SE Mn Gs 
IB 期 I ™, M 任何 级 别 
Ti Wh 任何 级 由 
亚 A 期 bi Ne Mi 任何 级 昂 
Ts ~ M. 任何 级 昂 
i N™, Mu 任何 级 务 
JB 期 Ts N: Mu 任何 级 昂 
开 C 期 i Ni-。 Mu 任何 级 站 
5 任何 级 别 M, 任何 级 别 
任何 级 别 还 M, 任何 级 蜀 
人 期 任何 级 别 任何 级 别 Mn 任何 级 易 
N: Nx 代表 区 域 淋 巴结 不 能 评估 ,N, 代 表 区 域 淋巴 结 (二 ) 病理 形态 分 型 
无 转移 ,Ni 代表 1 一 2 枚 区 域 淋巴 结 转移 ;NN 代表 3~6 收 1. 早期 食管 瘤 按 其 形态 可 分 为 隐伏 型、 麻 赠 而 、 旺 
区 域 淋 巴结 转移 ;N; 代 表 宇 7 枚 区 域 淋巴 结 转 移 。 块 型 和 乳头 型 。 
M:M, 代 表 无 远 处 转移 .Mi 代表 有 远 处 转移 。 2. 进展 期 食管 癌 ”可 分 为 艇 质 型 . 兴 企 型 、 淡 疡 唱 、 
GG 代表 高 分 化 疗 ;G 代 表 中 分 化 疗 ; G3 代表 低 分 化 内 半径 的 天 部 .累及 
疗 ;(; 代表 未 分 化 阅 。 部 明显 增 厚 : 癌 管 惧 及 册 层 浸润 . 宫 条 切面 式 站 均匀 葡 
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密 ; 草 伞 型 : 呈 蘑 菇 状 突入 管 腔 , 表 面 有 浅 溃疡 ,切面 可 见 
肿瘤 已 浸润 食管 壁 深层 ;溃疡 型 :浸润 深层 肌 , 有 有 深 淡 疡 
形成 ,溃疡 基部 甚至 穿 透 食管 壁 引起 穿孔 ; 缩 窗 型 :浸润 
食管 一 周 , 呈 环形 狭窄 或 梗阻 ,肿瘤 多 浸润 肌 层 甚至 全 
层 ; 腔 内 型 : 呈 卵 贺 形 或 圆 形 向 腔 内 突出 , 常 有 较 宽 的 基 
底 与 食管 辟 相 连 。 
| (三 ) 组 织 学 分 型 

1. 鳞 癌 约 占 90%。 

2, 腺 癌 。 较 少 ,欧美 人 群 中 比例 相对 较 多 ,可 分 为 单 
纯 腺 癌 , 腺 鳞 癌 ,黏液 表皮 样 癌 和 腺 样 讼 性 癌 等 4 个 亚 型 。 

3. 其 他 包括 未 分 化 癌 \ 癌 肉瘤 ,小 细胞 瘤 等 ,预后 
均 较 差 。 食 管 上 .中段 绝 大 多 数 为 鳞 癌 ,而 下 段 则 多 为 


【转移 方式 】 

(一 ) 直接 浸润 ”邻近 器 官 食管 上 段 癌 可 侵入 喉 部 ` 气 
管 及 颈 部 软组织 ,甚至 侵入 甲状 腺 ;中 段 瘤 可 侵入 支气管 ， 
形成 支气管 -食管 瘘 ,也 可 侵入 胸 导 管 奇 静脉 、 肺 门 及 肺 组 
织 , 部 分 可 侵 人 肺动脉 ,引起 大 出 血 致死 ; 下段 癌 可 累及 心 
9。 受累 频 度 最 高 者 为 肺 和 胸膜 。 食管 壁 因 缺少 浆 膜 层 ， 





因此 食管 癌 的 直接 浸润 方式 很 重要 。 
(二 ) 淋巴 转移 ”淋巴 转移 的 频 度 高 低 依次 为 纵隔 、 腹 


部 ,气管 及 气管 旁 , 肺 门 及 支气管 旁 。 
(三 ) 血行 转移 ”多 见于 晚期 患者 。 常 见 的 转移 部 位 
依次 为 肝 、 肺 、 骨 、 肾 肾上腺、 胸膜 、 网 膜 ,胰腺 ,甲状腺 和 


脑 等 。 


【临床 表现 了 】 

(一 ) 早期 症状 ”无 特异 性 症状 ,可 因 局 部 炎症 引起 胸 
肯 后 不 适 , 烧 灼 感 或 疼痛 等 症状 。 下 段 癌 还 可 引起 剑 突 下 
或 上 腹部 不 适 。 

(二 ) 后 期 症状 

1. 吞咽 困难 ”是 食管 癌 的 典型 症状 。 千 咽 困难 在 开 
始 时 常 为 问 砍 性 ,可 以 因 食物 堵塞 或 局 部 炎症 水 肿 而 加 重 ， 
也 可 因 肿 阁 坏 死 脱落 或 炎症 消退 而 减轻 。 但 总 趋势 呈 持 续 
性 在 在 .进行 性 加 重 。 但 约 10% 的 患者 就 诊 时 可 无 明显 吞 
喝 困 难 ， 

2. 反 流 食管 癌 的 浸润 和 炎症 反射 性 地 引起 食管 腺 
液 腺 夭 液 分 泌 增 加 . 当 有 种 瘤 造成 食管 梗阻 时 ,黏液 积存 
内 引起 反 流 ,患者 表 堵 为 频繁 是 黏液 ,所 吐 黏液 中 可 
混 有 食物 .血液 等 。 

3. 疼痛 ”网 此 后 或 背部 肩 即 间 区 持续 性 疼 靖 常 提示 

国外 浸润 :下 胸 段 或 责 门 肿瘤 引起 的 疼痛 可 位 于 

















4. 其 他 
人 性 大 出 击 : 


种 净 侵犯 大 和 而 管 ， 
追 上 鸣 乒 神经 可 敏 声 


特别 是 胸 主动 脉 造 成 笋 死 
时 呢 ;侵犯 及 神经 可 致 听 


上 咳 ;并 发 食管 气管 疤 













或 食管 -支气管 瘘 ;肿瘤 位 于 食管 上 段 叶 ,吞咽 食物 时 常 产 
生 呼 吸 困难 或 哈 咳 。 

(三 ) 体征 ”早期 体征 不 明显 。 晚 期 患者 可 出 现 消瘦 、 
贫血 、 营 养 不 良和 恶 病 质 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 影像 学 检查 

1. 食管 饥 餐 “可 观察 食管 的 晴 动 状况 、 管 壁 舒 张 度 、 
食管 充 盆 缺损 和 梗阻 程度 。 食 管 师 动 异常 , 管 壁 局 部 低 硬 
不 能 充分 扩张 ,食管 黏膜 北 乱 、 中 断 和 破坏 ,食管 管 腔 狭 窗 ， 
不 规则 充盈 缺 损 、 溃 疡 或 瘘管 形成 及 食管 铀 向 异常 均 为 食 
管 癌 的 重要 征象 。 

2. CT 可 显示 食管 与 邻近 纵隔 器 官 的 关系 ,还 可 充分 
显示 病灶 大 小 .肿瘤 外 侵 程度 ,有 助 于 确定 手术 方式 .制订 
放疗 计划 。CT 对 食管 中 段 冶 的 诊断 价值 较 高 ,而 对 食管 
绒 段 或 食管 胃 交 界 处 的 肿瘤 效果 欠 佳 ,对 早期 瘤 的 发 现价 
值 有 限 。 

3. 正 电子 发 射 成 像 (PET) ”对 良 、 泪 性 食管 损害 的 鉴 
别 . 有 无 淋巴 结 转移 和 预后 的 判断 有 价值 。 

(二 ) 脱落 细胞 学 检查 “检查 方法 简便 、 安 全 ,患者 依 
从 性 好 ,可 用 于 食管 癌 的 普查 。 但 随 着 内 镜 技术 的 普及 和 
发 展 , 现 已 逐步 淘汰 。 

(三 ) 内 镜 检 查 ”可 在 直 视 下 观察 刷 痛 大 小 ,形态 ,部 
位 并 作 组 织 及 细胞 刷 检查 ,是 最 可 千 的 食管 癌 诊 断 方法 。 
内 镜 下 早期 食管 癌 的 形态 表现 :病变 处 条 腊 充血 肿胀 ,与 
正常 黏膜 分 界 不 清 , 易 出 血 ;@@ 病 变 处 黏膜 糜烂 
正常 黏膜 且 失去 正常 黏膜 光泽 ,有 散在 小 溃疡 , 昂 出 血 ， 
图 病变 处 黏膜 有 白斑 样 改 变 , 微 隆起 ,白斑 周围 黏膜 色泽 较 
深 , 翻 膜 中 断 , 食 管 壁 较 硬 , 触 之 不 易 出 血 。 内 镜 下 进展 其 
食管 癌 直 径 一 般 在 3cm 以 上 ,其 形态 学 依 不 同类 型 各 有 特 
点 。 使 用 内 镜 下 碘 染 色 对 早期 食管 癌 和 癌 前 病变 的 诊断 有 
很 好 的 价值 ,可 显著 提高 其 俭 出 率 。 早 期 食管 瘤 与 食管 重 
度 不 典型 增生 碘 染 色 后 不 着 色 (内 镜 下 表现 为 黄色 ) 且 边界 
清楚 , 且 早 期 食管 癌 染 色 后 病变 有 隆起 或 凹陷 感 :但 正 ? 
膜 碘 染 色 后 着 色 内 镜 下 表现 为 棕色 。 内 镜 下 
(narrow-banding imaging,NBI) 在 早期 食管 癌 及 其 癌 前 病 
变 诊 断 中 也 有 很 高 的 临床 价值 ,食管 癌 的 毛细 血管 异常 丰 
窗 , 在 病变 早期 即 出 现 , NBI 下 显示 病变 区 域 吓 明显 的 宰 
色 , 与 周围 正常 黏膜 有 着 明显 对 比 ,放大 观察 可 以 更 清晰 地 
识别 界限 ,能 够 观察 到 在 褐色 区 域内 密集 增生 的 上 皮 屯 类 
内 毛细 血管 祥 的 形态 。 趣 声 内 镜 (EUS) 可 应 用 于 食管 癌 的 
诊断 ( 见 文 末 彩 图 18-4-3) ,能 精确 测定 病变 在 食管 
润 的 深度 ,可 以 发 现 壁 外 异常 肿 大 的 淋巴 结 .能 区 别 病变 位 
十 食管 避 内 还 是 壁 外 。 



























【诊断 与 鉴别 诊断 】 


(一 ) 诊断 ”依据 临床 表现 和 辅助 检查 ,典型 的 食管 奖 











疹 其 并 无 很 太 轩 难 。 但 嘻 期 辣 的 诊 断 常 因 患 者 缺乏 明显 症 


A 普查 是 发 现时 期 
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气 )、 食 管 感染 


疾病 


良性 肿瘤 ,癌症 球 ( 梅 核 性 病变 、 食 管 功能 性 









疾病 ,食管 周围 病变 导致 的 吞咽 困难 等 相 鉴 别 . 一 般 来 说 . 
通过 内 镜 检 查 ( 包 括 EUS)、 食 管 钢 餐 等 手段 不 难 作出 


诊断 。 





图 18-4-3 ”食管 癌 的 内 镜 表现 
食管 下 端 MT, 占 位 病灶 , 低 回 声 , 不 均匀 , 崇 及 全 层 


A. 食管 癌 的 内 镜 表 现 。”B. 食管 癌 


【治疗 】 
(一 ) 手术 一 般 来 说 ,Ti 一 T; 期 甚至 局 部 淋巴 结 转 
移 (N; ) 的 肿瘤 都 能 切除 。 在 有 经 验 的 医院 ,对 Tu 期 局 限 
于 固有 层 的 避 瘤 可 考虑 内 镜 下 黏膜 切除 术 。 仅 有 心包 、 
的 膜 或 脑 册 侵犯 的 T, 期 肿瘤 有 机 会 手术 切除 。 下 段 食管 
阁 re 马 结 
器 包括 | 用 
加 对 入 的 VV 期 肿瘤 被 认为 是 不 可 切 的 上 
灶 来 说 ,外 科 手 术 是 标准 处 理 方法 ,患者 
身体 状况 。 和 外 科 治疗 有 多 种 术 式 ， 主要 依据 食 
管 原 发 用 瘤 的 大 小 、 部 位 以 及 外 科 医 生 的 经 验 。 食 管 切 
除 后 ,和 骨 是 最 常 替 代 食管 的 器 官 ,其 他 可 以 选择 的 器 
绪 肠 和 空肠 。 
(二 ) 放疗 
变 部 位 高 而 不 愿 


>1. 5cm, 众 及 腹腔 大 动脉 .主动 脉 或 
证 和 采 胜 ) 和 有 系统 转移 或 非 局 部 淋 
可 切除 病 






























窗 对 放疗 较 敏 感 。 早 ,中 期 患者 如 因 病 
术 ,或 内 有 手术 禁 鼠 证 而 不 能 手术 者 均 
可 作 放 疗 。 对 晚期 患者 ,即使 已 有 左 锁 骨 上 淋巴 结 转 移 者 
也 应 尽 明 作 姑息 放疗 ,但 已 穿孔 或 有 淋巴 结 肝 、 肺 或 骨 的 
广泛 转移 时 , 则 不 宜 再 作 放 疗 。 完 全 性 切除 的 TNo Me , 术 
后 不 行 输 助 放疗 。 对 于 完全 性 切除 的 TN, M 和 Ti 
Ni M, 患 者 , 术 后 行 辅助 放疗 可 能 提高 5 年 生存 率 。 对 于 食 
管 鳞 癌 ,不 推荐 术 后 化 疗 。 对 于 食管 原 癌 ,可 以 选择 术 后 畏 
助 化 疗 ， 

(三 ) 化 疗 ”化 疗 通常 用 于 不 能 
例 , 其 疗效 虽 仍 不 满意 ,但 对 于 预防 和 治疗 
移 , 化 疗 是 日 前 唯 - -确切 有 效 的 方法 。 食 管 















放疗 的 晚期 病 














的 内 镜 超声 表现 


包括 :TDDDP 十 5-Fu( 顺 铀 加 分 尿 喀 啶 ) 是 最 常用 的 化 疗 方 
案 ;@DDP 十 TXT( 顺 铂 加 多 西 紫 杉 醇 ) JDP-H+- PTX( 顺 








喧 ); 对 于 食管 腺 瘤 ， 
尿 喀 啶 ) 。 

(四 ) 综合 治疗 食管 台 疗 主要 有 :4 和 形式 ， 
术 前 或 术 后 放疗 ;化 疗 后 手术 ; 化 疗 加 放疗 后 再 手术 ;放疗 
加 化 疗 。 

(五 ) 经 内 镜 治疗 ”对 病灶 直径 一 : 
周 的 范围 ,浸润 深 度 未 达 黏 膜 下 层 的 食管 
膜 切除 术 (ESD) ;对 有 梗阻 症状 者 .可 通 
支架 以 缓解 症状 。 近 年 来 内 镜 下 置 入 放射 粒子 (2 TD) 六 揭 
也 被 应 用 于 临床 , 既 可 解决 梗阻 情况 ,又 可 起 色 放 疗 作 上 
适用 于 无 法 手术 、 术 后 残留 病灶 或 切 缘 距 


用 ECF 方案 ( 表 素 比 星 加 顺 铂 加 振 








Im 了 六 















i 肿 辛 太 近 的 患者 


【预防 】 
措施 包括 


:改变 不 良 饮食 习惯 .不 吃 每 又 
) 改 恨 水 质 .减少 > 





食物 , 少 皮 
饮水 中 班 硝酸 盐 含 是: 已 推 











俏 、 铀 等 元 索 的 ; 
` 商 门 失 弛 缓 症 、 
感人 和 群 监测 .普及 防 痛 
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of CD4A4 and DKK1 in the progression of Barrett’s esophagus to 


陈 世 浴 
EE 指 各 种 原因 引起 的 骨节 膜 炎 症 , 是 骨 
于 膜 对 各 种 损伤 的 反应 过 程 ,包括 上 皮 损 伤 、 锋 腊 
和 上 皮 青 生 : 仅 有 上 皮 损 伤 和 细胞 再 生 过 程 . 而 无 黏膜 炎 
E 反 应 . 则 称 为 胃病 (gastropathy)。 临 床上 通常 分 为 急性 
胃炎 ,慢性 胃炎 和 特殊 类 型 骨 炎 三 类 ， 


性 胃炎 


胃炎 (gastritis) 是 









急性 央 炎 (acute gastritis) 是 由 多 种 原 内 引起 的 急性 崩 
秋 脐 非特 异性 炎症 ,病理 上 以 中 性 料 细 胞 谤 润 为 主要 特点 。 
伺 据 笑 膜 损害 程度 ,分 为 急性 单纯 性 肖 炎 (Cacute simple 
: 座 促 性 因 炎 facute erosive gastritis) ,急性 化 
脓 性 央 炎 (Cacute suppurative gastritis) 和 急性 骨 黏 异 病 变 
者 是 以 胃 吾 并 
ee 疡 和 出 租 为 特征 的 病变 ， 以 急性 锋 
yy 炎 (acule erosive gastri 
笑 腊 出 放 项 性 出 血性 胃炎 ( 
Denaorrbagi gasiropathy) ;发生 于 应 激 状 态 、 以 多 发 性 潍 断 








gastrilis) 、 









facute gastric mucosal lesions, AGMIL) .后 







(acute 





为 庄 玫 本 你 为 站 激 件 深 疡 


上 人 


csophageal adenocarcinoma. Virchows Arch，2009， 454 (6):; 


629-631. 
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所 胃癌 治疗 
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esophagcal adenocarcinoma in Patients with Barrett’s csophagus 
and high-grade dysplasia: a meta-analysis. Gastrointest Endosc. 
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【病因 与 发 病 机制 】 

(一 ) 理化 因素 “过 冷 .过热 或 过 于 粗糙 的 食物 ` 饮 料 
《如 浓 茶 、 浓 咖啡 、 烈 酒 ) ,刺激 性 调味 品 、 特 殊 类 型 药物 (如 非 
湛 体 类 抗 炎 药 、 峭 上 腺 皮质 激素 ,抗生素 、 抗 肿 痢 药物 等 ), 均 
可 刺激 胃 黏 噶 , 破 坏 黏膜 屏障 造成 骨 黏 噶 损 伤 和 炎症 。 非 委 
体 类 抗 类 药 还 能 干扰 胃 条 膜 上 皮 细 胞 合成 硫 禧 级 自 :使 家 内 
茜 液 减少 , 脂 租 白 膜 的 保护 作 用 前 遇 ， 引起 胃 腔 内 昌 ” 逆 扩 
散 ,导致 秋 膜 图 有 层 反 大 细胞 释放 组 胺 、 血 管 通 透 性 增加 ,以 
敏 骨 秋 膜 充 血水 肿 , 订 粒 和 出 血 等 病理 过 程 ,同时 药物 还 抑 
制 前 列 腺 素 合 成 ,使 骨 笑 膜 的 修复 受到 影响 而 加 重 炎症 。 

(二 ) 生物 因素 ”包括 细 沙 太 常见 致 病菌 为 
沙门 萌 届 、 哮 盐 备 、 敏 病 性 大 肠 杆 见于 来 为 金黄 色 
re ee 有 毒素 ,万 其 是 前 者 较为 常见 。 进 食 污 
站 炎 或 同时 合 
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dr 



















a 本 加 _ 包 括 全 身 感染 .天 be 创伤， 为 高 





祥 丰 各 经 Re 前 者 使 冰 儿 有 血管 冯 全 收缩， es 计 
减少 ,后 者 则 使 籍 戏 下 动静 脉 短路 下放 . 笃 踢 包 自 缺 氧 加 
焉 , 导 敏 办 秋 膜 下 皮 横 害 , 发 生 糜烂 和 出 血 。 严 下 休克 可 丝 
5 莽 色 胶 及 组 腕 等 释放 ,前 者 刺激 峭壁 细胞 稀 i 
接 损 害 轩 纤 膜 ,后 者 则 增加 崩 焉 让 酶 及 胃酸 的 分 泌 而 损害 
贿 秋 并 上 


问 狗 












病理 】 

病变 多 为 浆 漫 性 ,也 可 为 局 限 性 。 大 体 表现 为 黏膜 充 
血水 肿 ,表面 常 有 渗 出 物 及 黏液 戏 盖 ,急性 糜烂 出 血性 胃炎 
表现 多 发 性 种 浅 表 性 溃疡 ,党 有 能 状 出 血 病灶 。 显 微 
镜 下 表 贡 为 黏膜 固有 层 中 性 粒 细胞 浸润 或 形成 小 脓肿 。 廉 
烂 出 血性 胃炎 胃 医 膜 上 皮 失 去 正常 柱状 形态 并 有 脱落 , 狐 
膜 层 有 多 发 局 灶 性 出 血 坏死 。 


【临床 表现 】 

多 数 急性 起 病 , 证 状 轻重 不 
现 为 上 腹 饱 胀 必 lk 心 呕吐 等 。 由 沙门 
躺 或 金黄 色 简 葡 球 茵 及 其 海 来 致 病 者 , 常 于 进 不 洁 饮 食 数 小 
时 或 24 小 时 内 发 病 , 多 伴 有 上 腹泻 发 热 ,严重 者 有 脱水 、 酸 中 












一 。 急 性 单纯 性 胃炎 主要 表 


a 克 等 。 外 周 血 白细胞 总 数 增加 ,中 性 粒 细胞 比例 增 
。 床 烂 出 血性 胃炎 可 无 症状 或 为 原 发 病症 状 掩盖 ,也 可 表 







ti 非 性 消化 不 良 症状 ; 产 重 者 起 病 
急 又 ,在 原 发 病 的 病程 中 突 发 上 消化 道 出 血 ,表现 为 呕血 及 
黑 便 。 内 镜 检 查 可 见 骨 黏膜 充血 ,水 肿 、 涂 出 ,严重 者 表现 黏 


膜 糜烂 .出血 或 浅 表 淡 疡 ,可 弥漫 性 ,也 可 局 限 性 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
me em 化 性 溃疡 、 
内 镜 结 合 nm 







村 炎 急性 胰腺 炎 等 鉴别 。 
Ti, 1 血性 家 炎 确 诊 依靠 早期 胃镜 检 





在, 超过 4 48 小 时 ,病变 可 能 已 不 复 存在 。 通 过 临床 观察 `B 型 
赵 声 检查 血液 生化 检查 .腹部 和 X 线 报 片 等 排除 其 他 疾病 。 
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电解 质 补充 ,保持 酸 碱 平衡 ;对 症 处 理 , 可 给 予 笑 膜 保护 剂 ; 
纳 菌 感染 所 致 者 应 给 予 抗生素 ;腹痛 明显 可 给 阿托品 或 山 
其 著 夏 (654-2)。 

急性 糜烂 出 血性 胃炎 ,应 积极 治疗 原 发 病 , 除 去 可 能 
的 致 病因 素 。 除 锻 膜 保护 剂 应 用 外 .疼痛 明显 . 骨 镜 下 麻 
烂 ` 出 血 病 业 广泛 的 患者 可 同时 给 予 抑 酸 药物 如 H: 受 体 
阻 断 药 ( 西 咪 著 丁 ` 雷 尼 蔡 丁 \ 法 莫 蔡 丁 ) ;严重 患者 尤其 








以 消化 道 出 血 表现 者 需要 应 用 更 强 的 捉 酸 治疗 如 质子 泵 | ] 
抑制 药 (臭美 拉 唑 , 兰 索 拉 哗 、 洋 托 拉 唑 、 雷 贝 拉 哗 、 埃 索 上 


美 拉 唑 ) 。 

临床 上 对 存在 应 激 状态 ,可 能 引起 急性 胃 黏 膜 病 变 
的 患者 常 给 予 适当 抑 酸 治疗 达到 预防 日 的 ;对 长 期 服用 
非 华 体 类 抗 炎 药 物 患 者 应 首选 肠 溶 片 .选择 性 COX-2 
抑制 药 , 饭 后 服用 ,或 加 用 质子 泵 抑制 药 、Hs 受 体 阻 
断 药 


【预后 】 
除 大 出 血 外 ,本 病 一 般 预后 良好 。 
慢性 胃 类 


慢性 胃炎 (chronic gastritis) 是 指 多 种 病因 引起 的 胃 秋 
膜 慢性 炎症 ,病理 上 以 淋巴 细胞 浸润 为 主要 特点 ,部 分 患 者 
在 后 期 可 出 现 胃 黏膜 固有 腺 体 萎缩 和 化 生 .继而 出 现 上 皮 
内 瘤 变 ,与 胃 瘤 发 生 密切 相关 。 


【分 类 】 
悉尼 胃炎 新 分 类 系统 根据 部 位 .形态 学 











兰 和 病因 学 三 者 
















【治疗 】 而 定 ( 表 18-5-1)。 结 合 我 国 的 实际 情况 将 慢性 胃炎 分 成 
急性 单纯 性 胃炎 ,治疗 需 去 除 病因 、 适 当 休息 ,清淡 流 ” 非 凌 缩 性 ( 浅 表 性 ) 骨 炎 ` 萎 缩 性 置 炎 和 特殊 类 型 胃炎 三 
质 饮食 ,必要 时 禁 食 1 一 2 餐 。 呕 时 \ 腹 泻 剧烈 者 注意 水 与 ”大 类 。 
表 18-5-1 悉尼 胃炎 新 分 类 系统 
胃炎 分 型 病 胃炎 同义词 
括 闭 缩 性 央 炎 一 Hp、 其 他 因素 ? 慢性 浅 表 性 弥漫 性 胃 突 炎 . 慢 性 骨 衬 炎 .B 型 
英 缩 性 胃炎 | | 
自身 免疫 性 胃炎 自身 免疫 ;Hp? 人 型 角 炎 ,弥漫 性 骨 体 炎 .3 人 
多 灶 装 缩 性 轨 炎 Hp, 环 境 因 素 了 B 型 .AB 型 胃炎 萎缩 性 全 












特 
化 基 性 骨 病 NSAIDs .胆汁 反 流 、 其 他 化 学 刺激 反应 性 胃病 、 反 流 性 骨 病 
放射 性 射线 损伤 和 
淋巴 细胞 性 免疫 应 起 麦 胶 ? 药物 性 、Hp? 特 ” 乳 麻 海 相关 性 : 辣 疹 样 骨 炎 
发 性 ? 
上 E 感 梁 性 肉芽 肿 置 炎 Crohn’s 病 ; 结 节 病 .外 源 性 物质 孤立 性 肉芽 肿 骨 炎 
特 发 性 ? pnp 
瞳 酸 组 胞 性 轩 炎 食物 过 敏 . 其 他 过 敏 源 ? 食物 过 敏 
其 他 感染 性 胃炎 细菌 (除外 Hp) 蜂窝 织 炎 、 气 肿 性 胃炎 .巨细 胞 病毒 胃炎 
病 生 ,名 获 .寄生 虫 异 尖 线虫 病 








山寺 





| 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


【病因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 生物 因素 ”山门 螺杆 菌 (Helicobacter pylori， 
Hp) 感 染 是 慢性 骨 炎 的 主要 病因 ,90% 以 上 的 慢性 胃炎 有 
Hp 感染 。Hp 为 革 兰 阴性 微 需 氧 菌 , 呈 弯 曲 螺旋 状 ,一 端 
带 有 2~6 根 窗 毛 , 仅 寄 居于 骨 上 皮 细 胞 表面 ,在 胃 小 外 上 


了 | 部 胃 上 皮 表 面 和 黏液 层 中 最 易 找 到 , 亦 可 侵入 到 细胞 间 孙 


中 ,其 致 病 机 制 与 以 下 因素 有 关 :@Hp 产生 多 种 酶 如 尿素 
酶 及 其 代谢 产物 氮 、 过 和 氧化 氨 酶 ,蛋白 溶解 酶 磷脂 酶 A 
等 ,对 黏膜 有 破坏 作用 ;@ Hp 分 泌 的 细胞 毒素 (cytotoxin) 
如 含有 细胞 毒素 相关 基因 (cuegA) 和 空 泡 毒 素 基 因 (vagA) 
的 菌株 ,可 导致 置 黏 膜 细胞 的 空 泡 样 变性 及 坏死 ;@HKp 抗 
体 可 造成 自身 免疫 损伤 。 
(二 ) 免疫 因素 骨 体 萎缩 为 主 的 慢性 胃炎 发 生 在 白 
身 免疫 基础 上 ,又 称 之 为 自身 免疫 性 胃炎 ,或 称 A 型 萎缩 
性 骨 炎 。 患 者 血清 中 能 检测 到 壁 细 胞 抗体 (parietal cell an- 
tibody, PCA), 伴 有 恶性 贫血 者 还 能 愉 出 内 因子 抗体 
(intrinsic factor antibody,IFA) 。 壁 细胞 抗原 和 PCA 形成 
的 免疫 复合 体 在 补体 参与 下 ,破坏 壁 细胞 。IFA 与 内 因子 
结合 后 阻 断 维生素 Bs 与 内 因子 结合 ,导致 恶性 贫血 。 
(三 ) 物理 因素 ”长 期 饮 浓 茶 、 烈 酒 , 咖 啡 , 吃 过 热 、 过 
冷 或 过 于 粗糙 的 食物 ,可 导致 肖 狐 膜 的 反复 损伤 。 
(四 ) 化 学 因素 长 期 大 量 服 用 非 省 体 类 抗 炎 药 如 阿 
司 匹 林 、 叶 唆 美 辛 等 可 抑制 胃 黏 膜 前 列 腺 素 的 合成 ,破坏 锋 
膜 屏障 ;烟草 中 的 尼古丁 不 仅 可 影响 胃 黏 膜 的 血液 循环 ,还 
可 导致 幽门 括约肌 功能 紊乱 ,造成 胆汁 反 流 ;各 种 原因 的 胆 
汁 . 胰 液 和 肠 液 反 流 均 可 破坏 黏膜 屏障 造成 骨 黏 膜 慢 性 炎 
钙 改变 。 
(五 ) 其 他 
而 增加 。 





慢性 胃炎 的 萎缩 性 病变 的 发 生 率 随 年 龄 


【病理 】 
(一 ) 黏膜 慢性 炎症 ”国有 了 膜 内 有 炎 性 细胞 浸润 为 特 













征 , 炎 症 细胞 以 淋巴 细胞 为 主 。 可 见 灶 性 出 血 。 根 据 慢 性 
炎症 细胞 密集 程 度 和 浸润 深度 分 级 ,以 前 者 为 主 。 呈 正常 
单个 核 细胞 每 高 倍 视 野 不 超过 5 个 ,如 数 其 略 赵 正 ? 


镜 无 明显 
少 并 局 限于 黏 异 浅 层 , 不 超过 黏膜 层 的 1/3;@ 中 

i 胞 边 密 集 . 超 过 笑 腊 层 1/3, 达 到 2/3;@ 重 
:炎症 细胞 密 焦 , 占 秋 | 及。 活动 性 炎症 表现 
长 上 有 中 
(二 ) 腺 体 萎 缩 “骨科 膜 萎 风 是 指 中 问 有 有 则 体 (幽门 所 

或 泌 酸 腺 ) 减 少 .组 织 学 上 有 两 种 类 型 :人 化 后 性 萎缩 :由 回 
有 腺 体 被 上 电 化 或 假 网 门 化 生 腺 体 蔡 代 ; 屯 正 化 生性 萎缩 : 胃 
番 腊 层 问 有 腺 体 被 纤维 组 织 或 纤维 肌 性 组 织 蔡 代 或 炎 性 组 
引 是 加 有 腺 体 数 旺 减 少 。 萎缩 程度 以 问 丰 腺 体 减 少 

















(三 ) 化 生 ” 慢 性 胃炎 胃 黏 膜 凌 缩 性 病变 中 常见 有 电 
上 皮 化 生 (intestinal metaplasia, 肠 化 ) 和 假 幽 门 腺 化 生 
(pseudopyloric metaplasia) 。 前 者 指 肠 腺 样 腺 体 蔡 代 了 轩 
固有 腺 体 ;后 者 指 胃 体 泌 酸 腺 的 颈 黏 液 细 胞 增生 ,形成 幽门 
腺 样 腺 体 , 它 与 幽门 腺 在 组 织 学 上 一 般 难以 区 别 , 病 理 检查 
时 应 注意 所 取 黏 膜 确实 来 白骨 体 部 而 非 幽门 部 。 一 般 的 骨 
黏膜 化 生 指 肠 化 生 。 根 据 细胞 形态 及 分 泌 的 黏液 类 型 ,用 
组 织 化 学 和 酶 学 方法 将 其 分 为 小 肠 型 完全 肠 化 小肠 型 不 
完全 肠 化 ,大 肠 型 完全 肠 化 .大肠 型 不 完全 肠 化 。 肠 化 是 一 
种 老年 化 改变 ,与 胃 瘤 关系 有 限 。 临 床 定义 为 瘤 前 状态 。 

(四 ) 上 皮 内 瘤 变 ”上皮 内 瘤 变 ( intraepithelial neo- 
plasia) 与 异型 增生 (dysplasia) ,不 典型 增生 同 义 ， 系 指 腺 管 
及 表面 上 皮 在 增生 中 偏离 正常 分 化 所 产生 的 形态 和 功能 异 
常 。 细 胞 核 多 形 性 , 核 染色 过 深 , 核 奖 比例 增 大 , 胞 浆 嗜 破 
性 ,细胞 极 性 消失 。 秋 液 细胞 、. 主 细胞 和 壁 细胞 之 间 差 别 消 
失 。 胃 上 皮 分 泌 产物 改变 或 消失 , 腺 管 结构 不 规则 。 上 皮 
内 痛 变 可 见于 炎症 糜烂 , 湿 疡 、 角 息肉 或 骨 癌 边 毕 狐 膜 上 ， 
本 身 尚 不 是 癌 , 但 可 能 恶变 ,也 可 能 长 期 保持 原状 ,甚至 自 
然 地 或 在 某 些 药物 作用 下 退 变 回复 。 上 皮 内 瘤 变 是 WHO 
国际 癌症 研究 田 推 荐 使 用 的 术语 ,更 强调 肿 冶 演 进 的 过 程 ， 
分 为 低级 别 (low grade neoplasia) 和 高 级 别 (high grade ne- 
oplasia) 。 表 18-5-2 显示 了 WHO 于 2002 年 修订 的 Vienna 
胃 黏膜 上 皮 病变 分 类 及 处 理 原则 。 上 皮 内 瘤 变 临床 定义 为 
癌 前 病变 。 


表 18-5-2 ”修订 的 消化 道上 皮 性 肿瘤 新 国际 











分 类 (Vienna 分 类 ) 
类 别 诊断 临床 处 理 建议 
1 非 肿瘤 病变 选择 性 随访 


2 不 能 明确 肿瘤 性 病变 
3 低级 别 上 皮 内 瘤 变 
低 度 异型 性 腺 瘤 


随访 
内 镜 切 除 或 随访 


低 度 异型 增生 
4 高 级 别 上 度 内 瘤 变 “内 镜 或 外 科 手 术 切 除 
商 度 异型 性 腺 瘤 / 


异型 增生 


则 冶 ( 原 位 六 》 





5 ”浸润 条 膜 下 层 冶 


外 科 手 术 切 除 


(五 ) 其 他 组 织 学 特征 ”分 非特 异性 和 特 蜡 性 两 类 ,不 
窜 要 分 级 。 前 者 如 淋巴 滤 泡 ,小 四 上皮 增生 、 胰 原 化 生 竺 
后 者 如 肉芽 昨 , 集 修 性 哮 酸 性 粒 细 雹 浸润 ,明显 上 上 皮 内 淋巴 
组 胞 浸润 和 特异 性 病原 体 等 。 


临床 表现 】 


讼 性 冰 炎 缺乏 特异 性 症状 ,并 凸 症状 的 轻重 与 髓 笃 腊 





的 病变 程度 并 非 一 致 。 大 多 数 患 者 常 无 症状 或 有 程度 不 等 
的 消化 不 良 症状 如 上 用 隐痛 \ 食 向 缺乏 、 餐 后 他 胞 ` 反 酸 、 亚 
心 等。 严重 闭 缩 性 胃炎 患者 可 有 贫血 ,消瘦 、 舌 炎 、 上 腹泻 等 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 胃液 分 析 ”测定 基础 胃液 分 泌 基 (BAO) 及 注射 
组 胶 或 五 肽 骨 泌 素 后 测定 最 大 泌 酸 量 (MAO)? 和 高 峰 泌 酸 
尼 (PAO) 以 判断 胃 泌 酸 功能 ， 

(二 ) 血清 学 检测 ”包括 崩 泌 索 水 平 、 此 细胞 抗体 ,内 
关子 抗体 .由 沁 素 抗 体 、 血 清 维 生 索 Bi 浓度 和 胃 和 蛋白 酶 原 
I/ZCPG17ZIL) 等 。 

(三 ) 胃镜 和 活 组 织 检查 “是 诊断 慢性 骨 炎 的 主要 方 
法 。 包 括 内 镜 诊 断 和 病理 诊断 两 部 分 。 内 镜 下 可 描述 为 
充血 水 有 种 (单纯 性 骨 炎 ) .或 者 伴 有 平坦 糜烂 .隆起 糜烂、 
出 血 ` 得 大 征 避 或 胆汁 反 流 等 征象 ,病理 评定 为 非 葡 纳 性 
《 浅 才 必 ?加 炎 和 萎缩 性 骨 炎 。 同 时 评估 萎缩 程度 、 

量度 。 新 型 内 镜 技术 应 
和 辣 变 的 检 出 率 大 大 












(四 ) 幽门 螺杆 菌 检查 ”包括 有 创 检查 和 无 创 检查 。 
有 创 检查 主要 指 通过 骨 镜 检查 区 得 髓 黏膜 标 本 的 相关 检 
查 , 包 括 快速 尿素 酶 试验 ,病理 Hp 检查 (HE 或 Warthin- 
Starry 或 Giemsa 染色 ) .组织 细 菌 培养 .组 织 PCR 技术 。 
前 两 种 愉 查 常 应 用 于 临床 ,后 两 种 作为 科研 在 特殊 患者 采 
用 。 无 创 检查 指 不 需要 通过 骨 镜 检查 获得 标本 ,包括 血清 
抗体 检测 、C 或 "C 尿素 呼吸 试验 、 类 幽门 蛇 杆 菌 抗原 检 
测 ( 多 用 于 儿童 ) 等 方法 。 前 者 通常 应 用 于 流行 病 学 调查 ， 
后 两 种 方法 应 用 于 临床 ,并 作为 唤 门 昌 栈 根除 治疗 后 评 
价 疗效 的 主要 方法 。 需 要 注意 的 是 ,抗生素 用 失 酸 药物 
响 Hp 检查 ,复查 时 需要 停 用 抑 酸 药物 2 周 或 者 抗生素 
1 周 ， 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 | 

本 病 的 诊断 主要 有 赖 于 胃镜 检查 和 直 视 下 骨 黏 腊 多 部 
位 活 组 织 病理 学 检查 。 由 于 慢性 骨 类 的 病变 有 局 灶 性 分 
布 , 作 活检 时 宣 多 部 位 取材 。 一 般 骨 角 部 萎缩 和 肠 化 较 严 
重 , 亦 是 上 皮 内 瘤 变 好 发 部 位 。PG I/ 开 比值 进行 性 降低 
与 角 攻 膜 北 缩 进展 相关 。 ee 

通过 胃镜 检查 能 明确 慢性 胃炎 的 诊断 ,同时 对 由 将 \ 消 
化 性 演 疡 等 疾病 也 可 以 排除 。 需 要 注意 的 是 消化 不 民 症 状 
并 不 一 定 由 慢性 家 炎 引 起 , 当 按 慢性 角 炎 处 理 后 症状 改善 
不 明显 时 , 震 要 考虑 其 他 疾病 如 胆 讲 疾病、 胰腺 疾病 等 ,可 















通过 超声 检查 .生化 检查 等 排除 。 
治疗 了 PN 
慢性 由 炎 的 治疗 包括 病因 治疗 ,对 证 治疗 ,无 症状 的 慢 


性 非 萎缩 性 骨 炎 可 不 做 任何 处 理 . 居 性 骨 炎 需要 根据 不 同 


第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾 病 
的 临床 症状 和 内 镜 及 病理 改变 选择 不 同 的 治疗 3 

1. 饮食 宜 选择 易 消化 无 刺激 性 的 食物 , 少 吃 过 酸 过 
甜 的 食物 及 饮料 , 鼠 烟 酒 .法 茶 :咖啡 ,进食 细 吐 慢 咽 等 。 

2. 去 除 病因 ”避免 服用 损伤 胃 黏膜 的 药物 ,如 阿 司 匹 
林 、 吧 | 噪 美 六 等。 

3. 根除 Hp 治疗 对 慢性 胃炎 伴 骨 黏膜 萎缩 、. 肠 化 .但 
性 胃炎 伴 消化 不 良 症状 ,计划 长 期 使 用 NSAIDs, 有 胃 
族 史 者 应 给 予 根除 Hp 治疗 。 根 除 Hp 治疗 能 使 部 分 患者 ， 
消化 不 良 症 状 消失 ,同时 减轻 炎症 、 减 少 肠 上 皮 化 生 的 发 后 : 
或 者 进展 。 对 Hp 感 ; 有 效 的 药物 包括 饮 剂 (RBC) 、 阿 葛 
西林 、 克 拉 霉 索 、 四 环 素 、 甲 硝 唑 、 替 硝 唑 、 呐 喃 唑 酮 , 左 氧 抠 
沙 星 等 。 质 子 泵 抑制 药 (PPT) 对 Hp 有 较 强 的 抑制 作用 ,能 
加 强 抗菌 药物 的 杀菌 活性 。 临床 常用 的 一 线 根除 Hp 治疗 
方案 为 PPI 或 饮 剂 加 2 种 抗生素 。 为 减少 耐 药 发 生 , 也 可 
选择 馈 剂 加 PPI 加 2 种 抗生素 的 四 联 治疗 方 案 作 为 一 线 治 
疗 方案 。 表 18-5-3 是 2007 年 我 国府 咱 Hp 共识 会 议 推 大 
的 根除 Hp 治疗 方案 。 


表 18-5-3 ”推荐 的 根除 幽门 螺杆 菌 治疗 方案 
方案 与 用 药 用 法 





疗程 





一 - 线 方案 

1. PPL REC 标准 剂量 十 克拉 签 
素 0. 5g 十 阿 莫 西林 1.0g 

2，PPIRBC 标准 剂量 十 克拉 和 霉 
素 0. 5g 或 阿 葛 西林 1. 0g 十 甲 
硝 唑 0. 4g 或 叶 喃 唑 酮 0. 1g 

3，PPI 标 十 RBC 标准 剂 
电 二 克拉 0. 5g 十 阿 葛 西 
林 1.0g 

4. PPI 标准 剂量 十 RBC 标准 剂 2 次 /日 ”7~10 天 
基 十 克拉 答 索 0. 5g 十 甲 硝 只 
0.4g 或 暑 喃 哈 酮 0. 1g 

补救 治疗 方案 


2 次 /日 7~w10 天 


2 次 /日 716 红 









2 次 "日 7 一 10 天 








5. PPI 标 准 剂量 十 馈 剂 标准 剂 。 2 次 /日 7 一 14 天 
量 十 呐 喃 唑 天 0. 1g 十 阿 莫 西 
林 1.0g 

6， PPI 标准 剂量 十 阿 莫 西 林 2 次 /日 7 一 14 类 





4. 对 症 治疗 ”无 症状 可 以 随访 ;以 反 酸 
表现 ,尤其 内 镜 下 表现 麻 烂 的 病例 ,可 给 主 抽 
不 良 以 腹胀 . 早 饱 为 主 .应 用 促 动力 药物 如 申 气 氢 演 腔 、 密 
潘 立 酮 . 莫 沙 必 利 等 治疗 有 且 于 改善 上 
可 给 对 中 和 胆汁 的 黏膜 保护 药 如 铝 候 屋 偿 、 增 巴 派 特 


获 缩 性 胃炎 伴 恶 性 贫血 痢 可 给 予 维生素 Bi 和 叶 酚 , 药 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


及 维生素 类 药物 对 肠 上 皮 化 生 可 能 有 益 。 存 在 心理 因素 可 
以 考虑 心理 干预 。 

5. 癌 前 病变 的 干预 ”内 镜 下 治疗 是 胃癌 前 病变 治疗 
9 重要 手段 之 一 ,其 中 包括 内 镜 下 黏膜 切除 术 、 内 镜 黏 膜 下 
剥离 术 、 内 镜 下 高 频 电 切 治疗 、 内 镜 下 气 气 刀 治 疗 、 内 镜 下 
。 激光 治疗 、 内 镜 下 微波 治疗 等 。 


【预后 与 随访 】 
慢性 胃炎 一 般 预 后 良好 ,但 伴 有 萎缩 、 肠 化 生 , 不 典型 
增生 应 定期 随访 胃镜 检查 及 病理 组 织 学 检查 。2011 年 欧 
洲 发 表 了 胃癌 前 状态 ( 攻 缩 , 肠 化 生 ) 和 胃癌 前 病变 (上 皮 内 
瘤 变 ) 的 处 理 指南 ,建议 伴 有 萎缩 和 (或 ) 肠 化 生 的 患者 : 轻 
中 度 病变 且 局 限于 骨 密 的 患者 无 其 他 高 危 因 素 可 不 需要 随 
访 , 而 重度 或 累及 胃 体 胃 罕 的 患者 需 3 年 随访 1 次 胃镜 ;上 
皮 内 瘤 变 患 者 :有 了 明确 病灶 , 均 应 行内 镜 下 切除 :未 发 现 明 
确 病灶 的 ,低级 别 者 建议 12 个 月 内 随访 明镜 .高 级 别 者 需 
立即 行内 镜 下 切除 大 块 病灶 活检 并 至 少 于 6 一 12 个 月 内 


复查 。 








三 、 特 殊 类 型 胃炎 


(一 ) 急性 腐蚀 性 胃炎 ”急性 腐蚀 性 胃炎 (acute corro- 
sive gastritis) 是 由 于 知 服 强酸 、 强 碱 或 其 他 腐蚀 剂 所 引起 
的 胃壁 的 腐蚀 性 炎症 。 

病理 变化 的 轻重 取决 于 腐蚀 剂 的 性 质 , 浓 度 、 剂 量 、 当 
时 骨 内 情况 (空腹 与 否 )\ 有 无 哎 吐 以 及 是 和 否 得 到 及 时 抢救 


等 因素 。 主 要 的 病理 变化 为 黏膜 充血 .水肿 和 黏液 增多 。 
严重 者 可 发 关 、 淡 疡 \ 坏 死 杀 膜 测 脱 ,甚至 穿孔 ,后 期 可 





引起 消化 道 狭 窄 。 一 般 同 时 出 现 食 管 和 崩 资 门 部 的 损害 ， 
并 且 更 为 严重 : 

看 服 腐蚀 剂 后 ,最 早出 现 的 症状 为 口腔 ,咽喉 ,胸骨 后 
及 中 上 腹部 剧烈 疼痛 , 常 华 有 吞咽 疼痛 、 咽 下 困难 ,频繁 的 
恶心 呕吐 。 患 者 可 发 生 虚 脱 或 休克 。 严重 病例 可 出 现 食管 
或 胃 穿 孔 的 症状 。 展 .口腔 及 咽喉 黏膜 与 腐蚀 剂 接触 后 ,可 
产生 颜色 不 同 的 灼 辣 。 例 如 :与 硫酸 接触 后 呈 黑 色 阁 ,盐酸 
结 灰 棕色 疾 , 俏 酸 结 深 黄 背 酸 或 草酸 结 和 白色 痴 , 强 碱 
使 秋 腊 透明 水 种。 因此 ,应 特 观察 口腔 忒 膜 的 色泽 
变化 ,以 助 于 各 种 腐蚀 剂 中 毒 的 鉴别 。 
j 史 ,郑重 询问 腐蚀 剂 的 种 类 , 吞 服 重 
和 狐 膜 痢 的 色泽 ,呕吐 物 的 色 、 味 
剩 下 的 腐蚀 剂 作 化 学 分 析 , 对 于 鉴定 其 性 
质 最 为 可 秆 -在 急性 期 内 ,和 桂 鼠 X 线 负 餐 及 胃镜 检查 ,以 


























-种 严重 的 急性 中 毒 ,必须 积极 抢救 
禁 洗 肯 , 可 服 牛奶 、 蛋 清 或 植物 油 .也 可 
莹 ,但 不 宜 用 碳酸 氧 销 中 和 强酸 ,以 免 产 和 
罕 化 左 时 到 腹 涨 .此 多 因 罕 大 出 痛 时 可 用 吗啡 , 咕 矢 喧 
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( 度 冷 丁 ) 镇 痛 。 若 有 继 发 感染 .应 选用 抗菌 药物 。 抑 酸 药 
物 应 静脉 给 予 ,剂量 足够 并 维持 到 口服 治疗 开始 以 减少 四 
酸 对 破损 胃 黏 膜 病 灶 的 损伤 。 在 病情 好 转 后 1 个 月 或 更 长 
时 间 .可 施行 X 线 碘 水 检查 了 解 食管 损伤 程度 和 范围 ,内 
镜 检 查 了 解 胃 黏 胶 病 变 情 况 。 对 局 限 性 狭窄 可 施行 内 镜 下 
治疗 如 内 镜 下 球 性 扩张 术 。 反 人 复 狭窄 也 可 采用 腹膜 支架 治 
疗 .手术 治疗 等 。 

(二 ) 急性 化 胺 性 胃炎 急性 化 脓 性 胃炎 (acute sup- 
purative gastritis) 又 称 急 性 蜂 帘 组 织 胃炎 (acute phlegm- 
onous gastritis) ,是 骨 辟 [感染 引起 的 急性 化 脓 性 炎症 ， 
以 黏膜 下 层 最 为 明显 ,个案 报 道 继 发 于 AIDS .肿瘤 化 疗 .应 
用 免疫 抑制 药物 等 。 发 病 多 由 化 脓 菌 通过 血液 循环 或 淋巴 
播 散 至 胃壁 所 致 ; 亦 可 继 发 于 胃 部 疾病 (如 胃 湿 疡 穿孔 、 胃 
壁 异 物 拭 顿 . 胃 内 镜 下 治疗 或 外 科 手 术 等 ), 由 致 病菌 直接 

本 病 起 病 突然 旦 凶险 ,以 全 身 败 血 症 和 急性 腹膜 炎症 
为 其 主要 临床 表现 , 常 有 上 腹 剧 冶 、 寒 战 高 热 上 上 腹部 届 紧 
张 和 明 显 压痛 。 可 并 发 骨 穿 孔 、 腹 腊 炎 ,了 血 徐 性 门 郁 肪 类 及 
肝 脓肿 。 周 围 血 白细胞 增多 ,以 中 性 粒 细 胞 为 主 。 早 期 进 
行 骨 镜 检查 可 判断 病变 范围 和 程度 ,但 穿孔 风险 大 .省 
慎 用 。 

应 及 早 给 予 积极 治疗 ,大 剂 生 敏感 抗生素 控制 感染 ， 
正 休克 ,水 与 电解 质 亲 乱 等 。 如 病变 局 限 而 形成 脓肿 者 .可 
考虑 内 镜 下 治疗 或 中 者 全 身 情况 许可 时 . 行 骨 部 分 切除 术 ， 

(三 ) 巨大 导 黏 膜 肥厚 症 ” 巨 大 骨 乎 膜 肥 厚 症 《giant 
hypertrophic gastropathy) 又 称 Menetrier 病 , 由 Menetrier 
于 1988 年 首先 提出 ,病因 尚 不 清楚 ,近年 米 有 报道 可 能 与 
弗 门 螺杆 菌 感 染 有 关 。 常 见于 50 岁 以 上 男性 。 临 床 表现 
有 上 腹痛 体重 减轻 ,水 肿 、 腹 泻 。 无 特异 性 体征 ,可 有 上 腹 
部 压痛 水 肿 ,贫血 及 低 蛋 白 血 症 。 凑 隐 血 常 阳性 。 内 镜 可 
见 胃 底 、 骨 体 部 黏膜 皱 避 粗大、 曲折 迁 回 星 脑 回 状 , 有 的 呈 
结 节 状 或 融合 为 息肉 样 隆 起 ,大 灾 侧 较 明 显 。 皱 辟 贬 上 可 
有 多 发 性 糜烂 或 溃疡 。 组 织 学 显示 骨 小 四 增生 、 延 长 , 伴 明 
显 训 状 扩 张 ,炎症 细胞 浸润 不 明显 。 骨 底 腺 主 细胞 和 壁 细 
胞 相对 减少 , 代 之 以 黏液 细胞 化 生 ,造成 低 角 酸 分 泌 。 由 于 
血浆 蛋白 经 增生 的 骨 黏 膜 漏 入 骨 腔 ,可 有 低 蛋 白 血 症 。 超 
声 胃 镜 能 清 断 显示 黏膜 第 二 层 明 显 增 厚 改变 ,超声 图 像 为 
低 回声 间 以 无 回声 改变 ,可 帮助 诊断 。 本 病 需 与 淋巴 结 \ 皮 
革 轩 、 胃 Crohn?s 病 等 鉴别 。 本 症 8% 一 10% 可 发 生 癌变 ， 
故 应 对 患者 密切 随访 观察 。 

(四 ) 其 他 胃 旭 性 淋巴 瘤 (pseudolymphoma) 也 称 反 应 
性 淋巴 滤 泡 性 胃炎 (reactive lymphoid follicular gastritis) .是 
骨 黏 膜 局 限 性 或 弥漫 性 淋巴 细胞 明显 增生 的 良性 疾病 ,诊断 
依赖 病理 。 化 学 性 或 反应 性 由 炎 ;多 见于 化 学 药物 刺激 , 服 
用 NSAIDs 或 四部 分 切除 术 后 胆汁 友 流 的 患者 :病例 表现 为 
轩 小 四 上皮 增生 .固有 膜 水 肿 和 平 深 肌 增生 .慢性 炎症 
数 全 让 常 或 经 度 增加 。 放射性 胃炎 :多 继 发 于 放疗 ， 
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性 发 展 ,可 出 现 糜烂 溃疡 甚至 出 血 。 感 染 性 骨 炎 :结核 . 真 
菌 \ 病 毒 \ 寄 生 虫 等 均 可 引起 .治疗 上 主要 治疗 原 发 病 为 主 。 
肉芽 肿 性 胃炎 :是 胃 笑 腊 层 或 深层 的 慢性 肉芽 肿 性 病变 ,可 
见于 Crohn”s 病 、 结 节 病 等 ,深部 胃 黏 膜 活 检 有 助 于 诊断 。 
嗜 酸性 胃炎 : 与 过 敏 或 免疫 机 制 有 关 . 骨 秋 膜 活检 见 哮 酸性 
粒 细胞 浸润 ,外 周 血 哮 酸 细胞 增多 ,本 病 常 有 局 限 性 .肾上腺 
皮质 激素 治疗 有 效 。 
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第 二 节 ”消化 性 溃疡 
戎 兰 ” 孙 大 和 容 
消化 性 溃疡 (peptic ulcer,PU) 指 胃 肠 道 黏膜 被 胃酸 和 
胃 组 白 酶 消化 而 发 生 的 溃疡 ,好 发 于 胃 和 十 二 指 肠 . 也 可 发 
生 在 食管 下 段 , 小 肠 、 胃 肠 吻合 术 后 吻合 口 ,以 及 异 位 的 胃 
黏膜 ,如 位 于 肠 道 的 Meckel 笋 室 。 胃 溃疡 (gastric ulcer， 


GU) 和 十 二 指 肠 溃 疡 (duodenal ulecer.DU) 是 最 常见 的 消化 
性 溃疡 。 





【流行 病 学 】 

消化 性 溃疡 是 一 种 全 球 性 多 发 性 疾病 ,欧美 文献 报道 
患 病 率 为 6%~15%。 

男性 患 消化 性 溃疡 病 的 人 数 多 于 女性 ,男女 之 比 GU 
为 4.4~6.8:1.DU 为 3.6~47:1。DU 比 GU 多 见 , 为 
1.5 一 5.6 : 1, 在 胃癌 高 发 区 则 GU 多 于 DU。DU 多 见于 
青 壮年 ,'GU 多 见于 中 老年 ,前 者 发 病 高 峰 比 后 者 早 10 年 。 
本 病 具 有 显著 的 地 理 环境 差异 性 ,我 国 南方 患 病 率 高 于 
方 ,城市 高 于 农村 ,这 可 能 与 饮食 习惯 .工作 节奏 有 关 。 发 
作 有 季节 性 ,秋冬 和 冬 春之 交 是 高 发 季节 。 根 除 顷 门 螺杆 
菌 明显 地 降低 了 溃疡 的 复发 率 。 








病因 与 发 病 机 制 】 
消化 性 溃疡 的 发 生 是 一 种 或 多 种 侵袭 损害 因素 对 黏膜 
做 环 赵 过 秋 蝎 抵御 损伤 和 自 身 修 复 能 力 所 引 起 的 综合 结 


第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾 病 






果 。1910 年 Schwartz 首先 提出 * 无 波 疡 ”的 概念 .这 
是 消化 性 淡 疡 病因 认识 的 妈 点 .也 是 治疗 消化 性 泪 疡 理论 


基础 之 一 。1983 年 Marshall 和 Warren 从 人 体 骨 黏膜 活检 
标本 中 找到 幽门 螺杆 菌 (Helicobacter pylori, Hp) ,近来 认 
为 Hp ie 此 外 家 肠 黏膜 防御 作用 
的 削弱 以 及 药物 .神经 精神 等 与 消化 性 溃疡 发 病 也 有 
密切 关系 。 

(一 ) 胃酸 和 胃 有 蛋白酶 ”胃酸 与 骨 和 蛋白 酶 的 自 身 消 化 
是 形成 消化 性 溃疡 的 主要 原因 。 盐 酸 是 胃 液 主要 成 分 ， 
由 壁 细胞 分 泌 。 胃 和 蛋白酶 原由 胃 体 和 胃 底 部 的 主 主 细胞 分 
泌 : 胃 熏 白 酶 原 经 盐酸 激活 转化 成 骨 看 白 酶 ， pH 值 1 一 3 
时 胃 集 白 酶 最 活跃 ,能 水 解 食物 蛋白 、 胃 符 液 中 糖 蛋白 ， 
甚至 自身 组 织 蛋白 ,pH 值 之 4 时 活性 迅速 下 降 。 轩 酸 和 
胃 和 蛋白酶 增高 均 可 引起 消化 性 溃疡 ,但 胃 有 蛋白酶 原 激活 
依赖 胃酸 的 存在 ,因此 胃酸 的 存在 是 溃疡 发 生 的 决定 性 
因素 。 

胃酸 分 泌 受 神经 \ 体 液 调节 。 已 知 壁 细 胞 膜 含有 3 种 
刺激 胃酸 分 泌 的 兴奋 性 受 体 . 即 组 胺 受 体 (histamine recep- 
tors)、 胆 碱 能 受 体 (Ccholinergic receptors) 和 胃 泌 素 受 体 
受 体 与 相应 的 刺激 物 组 胶 、 乙 酰 胆 
碱 和 和 骨 泌 素 结合 后 ， 激活 细胞 内 第 二 信使 ,促进 胃酸 分 泌 、 
三 者 间 对 调节 胃酸 分 泌 是 相互 联系 、 相 互 协调 。 胞 上 
还 存在 抑制 性 前 列 腺 素 受 体 和 生长 抑 索 受 体 ， 能 抑制 和 调 
控 肯 酸 的 分 泌 。 壁 细胞 顶端 存在 分 泌 性 膜 结构 及 HK- - 
ATP 酶 (又 称 氧 离子 泵 或 质子 泵 ) 。 壁 细胞 兴奋 后 、 含 质 子 
硝 的 管 泡 移 向 细胞 的 顶端 ,将 H- 从 壁 细胞 内 转送 到 分 泌 
小 管 腔 后 人 胃 腔 .又 将 分 泌 小 管内 K- 摄 入 壁 细 胞 质 中 、 泌 
酸 过 程 中 由 ATP 提供 能 缠 。 胃 酸 分 泌 是 通过 神经 内 分 泌 
调节 ,经 过 不 同步 又 引起 质子 泵 沁 酸 的 一 个 最 终 的 共同 
环节 。 

DU 者 胃酸 分 泌 量 明 显 增高 ,而 GU 发 病 过 程 中 除 幽 
门 前 区 溃疡 者 外 胃酸 分 泌 量 大 多 正常 甚至 低 于 正常 。 胃 酸 
分 泌 增多 的 因素 包括 : 

















(gastrin receptors) ,这 些 
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1. 壁 细胞 数量 增多 0 
泌 刺激 物 (如 胃 泌 素 ) 长 期 作用 的 结 : 


到 壁 细胞 对 刺激 物质 的 敏感 性 增强 可 能 与 患者 壁 
细胞 上 与 胃 泌 素 结合 的 受 体 亲 和 力 增 加 或 体内 抑制 骨 沁 索 
分 泌 的 物质 减少 有 关 。 

3. 胃酸 分 泌 正 常 反 馈 抑 制 机 制 缺 陷 
的 pH 降 至 2.5 以 下 时 ,明显 抑制 G 细胞 分 泌 的 胃 泌 
紫外 ;对 oa 二 指 肠 后 ,刺激 十 二 指 肠 和 小 | 肠 
和 用 人 管 活性 肠 上 肽 (VIP) 等 ,这 
抑制 胃酸 分 泌 的 作用 。 部 分 DU 存在 胃 罕 部 G 
生出 芒 部 元 流 和 轩 衣 又 饥 抑 制作 用 缺陷 。 

4. 迷走 神经 张力 增高 ”迷走 神经 释放 乙酰胆碱 .后 书 
次 有 直接 刺激 壁 细 胞 分 泌 盐 酸 和 刺激 G 细胞 分 泌 沽 泌 素 
的 作用 、 


正常 人 胃 a 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


(二 ) 幽门 螺杆 菌 ” 大 多 数 研 究 已 证 实 消化 性 淡 疡 与 
Hp 有 密切 相关 性 。 约 70%KGU 及 95%% 一 100 吕 DU 均 感 染 
Hp。 前 瞻 性 调查 显示 Hp 感染 者 溃疡 发 后 率 约 13 站 一 
23 兴 .显著 高 于 不 伴 Hp ea RN 可 有 
疡 愈合 、 缩 元 
致 消化 性 溃疡 的 发 : 病 宙 制 沿 ne 阐明、 Me 造成 的 骨 炎 
! 和 胃 条 膜 屏障 的 损害 是 促使 消化 性 漠 疡 发 生 和 难于 侈 合 的 
因素 。( 见 慢性 胃炎 章节 ) 

(三 ) 非 倪 体 类 抗 炎 药 非 洛 体 类 抗 炎 
steroidal anti-inflammatory drugs,NSAIDs) 近 年 来 临床 应 
日 越 来 越 广泛 ,是 引起 消化 性 溃疡 另 一 个 重要 因素 .常见 的 
药物 有 阿司匹林 、 叶 哄 美 辛 、 壬 林 酸 、 吡 罗 背 康 、 乙 酰 揽 基 配 
和 保 泰 松 等 

1. NSAIDs 溃疡 的 发 生机 制 
和 系 tn 伤 。 






药 (non- 


















NSAIDs 通过 局 部 作用 
Rd 尤其 是 弱 





了 





沼 疡 在 内 的 NSAIDs 消化 道 不 良 反 应 


4 重 响 因 考 9 
NSAIDs 进入 血液 循环 后 与 血浆 白 价 白 结合 .抑制 环 氧 合 


酶 -1(cyclooxygenase,COX-1) 活性 ,导致 内 源 性 前 列 腺 索 
合成 减少 . 削 弦 了 骨 熏 膜 屏 障 对 侵袭 因子 的 防御 能 力 。 

2，NSAIDs 溃疡 的 发 生 危 险 因素 NSAIDs 溃疡 的 发 
生 和 危险 与 服用 NSAIDs 的 种 类 .剂量 .疗程 长 短 . 叫 者 年 龄 
(二 60 岁 ) 及 抗 疑 药物 和 肾上腺 皮质 激素 使 用 有 关 。 女 性 、 
Hp 感染, 吸烟、 饮酒 、 心 血管 疾病 是 可 能 的 危险 网 素 。 
66 区 长 期 使 用 NSAIDSs 省 胃 十 三 指 肠 颖 腊 可 出 现 病变 ,大 
多 数 表现 为 浅 表 性 损伤 ,如 糜烂 .出 血 等 , 氏 期 服药 者 可 诱 
发 消化 性 溃疡 .由 于 罚 黏 腊 接 触 报 入 NSAIDs 时 间 较 十 二 
指 肠 生 腊 长 , 故 浊 疡 好 发 于 四 实 部 和 则 门 前 区 ,GU 发 病 率 
为 10%~~20% ,DU 发 病 率 为 2 兴 一 5 只 。XNSAIDs 妨 得 浊 
疡 的 僵 合 .使 江 疡 者 出 现 谨 重 并 发 症 的 危险 性 增加 4~6 
倍 , 如 出 血 、 穿 孔 。 

(四 ) 其 他 危险 因素 ”不良 的 饮食 和 生活 习惯 如 长 期 
吸烟 使 消化 性 深 疡 发 病 率 显 背 增 疝 ,并 且 不 利于 溃疡 的 价 
是 - a 草 刺激 胃酸 分 泌 增 加 ,血管 收 
i 减 吕 其 在 | 一 指 肠 内 中 和 团 
化 ;使 曲 门 括约肌 张力 减 
因此 咖啡 、 浓 茶 、 烈 酒 、 辛 
入 千 , 以 及 偏食 ,饮食 过 快 等 不 良 饮食 习惯 , 均 易 引起 
: 状 ， 但 尚 无 确切 资料 证 明 可 增加 省 疡 的 发 病 率 。 
沿 趟 可 损伤 名 着 加 GU 发 千 的 危险 性 。 

1 家 十 二 指 肠 运 动 异常 。” 宜 排 空 加 快 .使 上 一 指 肠 中 
hei 腊 易 受 损 ,诱发 DU， 部 分 GU 者 在 在 胃 

- 指 肠 - 租 反 流 .市 激 胃 密 部 G 细胞 分 泌 因 说 
多 分 小 | 在 凯 玉 | 谈 液 、 








约 


















合 和 容易 偶发 。 









低 , 胆 汗 反 流 , 人 破坏 
















2 
J » 





指 肠 央 反 流 液晶 


溶血 卵 磷脂 等 直接 损伤 由 黏 脐 屏障 。 

2. 心理 因素 长 期 精神 紧张 、 
患 消化 性 溃疡 。 应 激 事件 如 : 祝 等 因 
溃疡 或 促 发 消化 性 溃疡 各 孔 。 心 理 因素 可 能 通过 迷走 
神经 兴奋 影响 胃 十 二 指 肠 分 泌 、 血 流 的 调节 ,如 
员 经 使 胃液 分 泌 增加 . 抑 邦 则 使 骨 液 分 泌 减少 。 

3, 与 消化 性 溃疡 相关 疾病 “有 有 些 疾 病 的 消化 性 恋 疡 
发 病 率 明显 增高 ,密切 相关 的 疾病 有 加 六 将 各 入 
肿瘤 工 型 .系统 性 肥大 细胞 增多 疗 
肝 硬 化 、 肾 结石 等 。 可 能 有 关 的 疾病 有 原 发 或 继 发 性 四 关 
腺 功能 亢进 、 六 奖 往 王 级 紫红 多 症 、 克 罗 恩 病 、 慢 性 胰腺 
炎 等 。 

4. 遗传 因素 消化 性 淡 疡 患者 一 级 某 届 中 发 病 率 

Rm ee 孵 双生 上 









号 或 情绪 波动 人 易 吸 
:可 引起 应 激 性 
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学 将 在 天 0 型 血 者 DU 发 辣 率 较 上 他 血型 
然而 〇 型 血 少 由 王 皮 细 胞 表 而 的 络 附 受 
定植 . 国 时 家 族 中 感染 的 Hp 多 为 癌 一 者 忻 ， 

盏 华 弄 象 司 Tp 咸 染 有 详 . 而 在 位 位 苇 洪 信和 和 放 









病理 】 
(一 ) 省 病 的 形态 特征 
1 部 位 GU 多 发 生 于 因 小 这 






是 央 角 。 也 可 见 






让 高 位 胃 体 , 骨 大 弯 和 胃 底 较 少 见 。 在 组 织 学 上 骨 
温 : 胃 窦 幽门 腺 和 骨 体 胃 底 腺 移行 交界 处 的 山门 


腺 区 侧 , 随 着 年 龄 增 大 师 门 腺 区 沿 胃 小 普 向 胃 的 近 端 上 移 
扩大 , 故 老年 人 溃疡 有 时 发 生 于 骨 体 中 上 部 , 称 商 位 溃疡 。 

大 部 切除 术 后 发 生 的 吻合 口 汉 疡 . 则 多 见于 吻合 口 空肠 
侧 。DU 主要 见于 球 部 , 约 5 多 见于 球 部 以 下 部 位 , 称 球 后 











。 在 球 部 的 前 后 壁 或 大 小 弯 侧 同时 见 有 溃疡 ' 称 对 吻 
2. 数目 ”消化 性 泪 疡 绝 大 多 数 是 单个 发 生 ,2 个 以 上 





并 存 时 , 称 多 发 性 溃疡 。GU 与 DU 并 存 时 称 复合 性 
溃疡 。 

3. 大 小 ”DU 的 直径 一 般 二 lem; GU 直径 一 般 二 
2.5cm, 但 直径 >2. 5cm~dem 的 巨大 淡 疡 并 非 罕见 , 需 与 
恶性 肿 痛 鉴 别 。 


4. 形态 





典型 的 活动 期 溃疡 呈 圆 彤 或 卵 阅 形 : 溃 疡 边 
毕 常 有 充血 水 肿 ,下 称 为 * 环 垃 ”"。 淡 疡 基底 光滑 、 清 清 ， 表面 
常 履 以 白 或 灰 黄色 营 腊 
5 深度 淡 疡 有 不 同 深度 , 浅 者 仅 累 
者 可 贵 穿 员 层 ,造成 穿孔 。 
(二 ) 迹 病 的 组 织 病 理 变化 te 
部 ` 由 表 而 向 深部 依次 分 为 二 层 :四 第 一 
物 , 系 由 坏死 的 细胞 、 组 织 俯 片 各 
为 以 中 性 粒 细 胞 为 主 的 非特 
种 层 为 肉芽 组 织 层 .含有 增生 的 毛细 血 签 、 


及 黏膜 肌 层 , 深 












异性 细 有 和 汉 pe 所 组 
: 细 

















胞 和 结缔 组 织 的 各 种 成 分 ; 是 最 底层 为 纤维 样 或 辣 靖 组 织 
层 . 旺 硼 形 .可 扩展 到 肌 层 .此 至 可 达 浆 腊 边缘 的 
符 膜 有 明基 的 上 皮 细 胞 下 生 和 炎症 性 变化 .证 常见 腺 体 有 
肠 化 生 。 






〖 临 床 表现 】 

本 病 患者 临床 表现 不 一 ,多数 表现 为 中 上 腹 反 复发 作 
性 节律 i ,少数 患者 无 症状 ,或 以 出 血 、 穿 孔 等 并 发 症 
发 生 作为 首次 症状 。 

(一 ) 疼痛 

1. 部 位 大 多 数 患 者 以 中 上 腹 疼 痛 为 主要 症状 。 少 
部 分 患 者 无 疼痛 表现 ,特别 是 老年 人 溃疡 ,维持 治疗 中 复发 
性 溃疡 和 NSAIDs 相关 性 溃疡 。 疼痛 的 机 制 尚 不 十 分 清 
楚 , 食 物 或 制 酸 药 能 稀释 或 中 和 胃酸 ,呕吐 或 抽出 胃液 均 使 
疼痛 缓解 ,提示 疼痛 的 发 生 与 骨 酸 有 关 。DU 疼痛 多 位 于 
中 上 腹部 ,或 在 脐 上 方 ,或 在 脐 上 方 偏 右 处 ;GU 疼痛 多 位 
于 中 上 版 稍 偏 高 处 ,或 在 剑 突 下 和 和 剑 突 下 偏 左 处 。 胃 或 十 
二 指 肠 后 壁 淡 疡 ,特别 是 穿 透 性 淡 疡 可 放射 至 背部 。 

2. 程度 和 性 质 ”隐痛 、 钝 痛 、 灼 痛 或 饥 俄 样 痛 。 持 续 
性 剧 痛 提示 淡 疡 穿 透 或 穿孔 。 

3. 节律 性 ”溃疡 疼痛 与 饮食 之 间 可 有 明显 的 相关 性 
和 节律 性 。DU 疼痛 好 发 于 二 餐 之 问 发 生 , 持 续 不 减 直至 
下 餐 进 食 或 服 制 酸 药物 后 缓解 。 一 部 分 DU 患者 ,由 于 夜 
间 的 胃酸 较 高 ,可 发 生 半 疫 疼 痛 。GU 疼痛 的 发 生 较 不 规 
则 , 常 在 餐 后 1 小 时 内 发 生 ,经 1 一 2 小 时 后 逐渐 缓解 ,直至 
下 餐 进 食 后 再 复出 现 。 

4. 周期 性 反复 周期 性 发 作 是 消化 性 溃疡 特征 之 一 
尤 以 DU 更 为 突出 。 上 上 腹 疼 痛 发 作 可 持续 几 天 、 儿 周 或 更 
长 , 继 以 较 长 时 间 的 缓解 。 以 秋末 至 春 初 较 冷 的 季节 更 为 
常见 。 有 些 忠 者 经 过 反复 发 作 进 入 慢 性 病程 后 ,可 失去 羡 
痛 的 节律 性 和 周期 性 特征 。 

5. 影响 因素 ”疼痛 常 因 精 神 刺 激 、 过 度 疲劳 .饮食 不 
慎 ,药物 影响 和 气候 变化 等 因素 诱发 或 加 重 。 可 因 休 息 、 进 
食 、 服 制 酸 药 、 以 手 按压 部 位 呕吐 等 方法 而 减轻 或 
级 解 。 

(二 ) 其 他 症状 ”本 病 除 
记 增 多 、 因 灼热, 反胃、 暖 酸 、 
症状 。 但 这 些 症 状 均 缺乏 特异 性 。 

(三 ) 体征 ”溃疡 发 作 期 ,中 上 腹部 有 局 限 性 压痛 , 程 
度 不 重 .其 压 冶 部 位 多 与 溃疡 的 位 置 基 本 相符 。 






































中 上 腹 疼 痛 外 , 尚 可 有 唾液 分 
心 \ 哎 吐 等 其 他 轩 肠 道 












【特殊 类 型 的 消化 性 溃疡 】 

(一 ) 无 症状 型 溃疡 ” 约 15 闪 一 30 喷 消化 性 淡 疡 者 无 
明显 症状 , 常 因 其 他 疾病 作 骨 匀 或 X 线 钢 餐 检查 时 偶然 被 
发 现 ;或 当 发 生出 血 或 穿孔 等 并 发 症 时 , 基 至 于 尸体 解 前 时 
始 被 发 现 。 这 类 消化 性 淡 疡 可 见于 任何 年 龄 ,但 以 老年 人 
让 为 多 见 。NSAIDS 溃疡 占 无 诈 状 性 溃疡 的 30% 一 区 所 。 






第 五 章 


{二 ) 老年 人 消化 性 溃疡 ”GU 多 见 .也 可 发 牛 DB, 
统计 资料 表明.GU 的 发 首 牵 随 年 瞪 增 轴 而 增加 。 临 床 表 
现 可 不 典 剧 .多 发 生 于 黄 位 央 体 的 后 矿 或 小 灾 . 应 与 轩 瘤 鉴 
别 诊断 。 

(三 ) 幽门 管 溃疡 幽门 管 位 于 胃 远 端 ,与 十 二 指 肠 交 
接 。 与 DU 相似 ,幽门 管 5 常 伴 骨 酸 分 泌 过 高 , 父 后 可 立 
即 出 现 中 上 腹 疼 痛 . 程 度 较为 剧烈 而 无 节律 性 . 抑 酸 疗效 
差 。 由 于 幽门 管 易 冶 挛 和 疫 痕 形成 , 常 引起 梗阻 而 呕吐 ,或 
出 现 穿孔 和 出 血 。 

(四 ) 球 后 溃疡 ”一般 指 位 于 十 二 指 肠 乳 头 近 端 溃疡 ， 
约 占 消化 性 淡 疡 的 5 只 。 常 为 慢性 。 穿孔 时 易 穿 透 至 桨 腊 
腔 进 入 胰腺 及 周 半 脏 器 。 夜 间 腹 痛 和 背 部 放射 性 疼痛 多 
见 : 常 并 发 大 量 出 血 , 内 科 治 疗效 果 较 差 。 

(五 ) 复合 性 溃疡 。 骨 与 十 二 指 肠 同时 存在 溃疡 ,多 数 
是 DU 的 发 生 在 先 ,本 病 约 占 消化 性 湛 疡 的 7%。 

(六 ) 难 治 性 溃疡 (refractory peptic ulcer) 诊断 尚 无 
统一 标准 ,通常 指 经 正规 治疗 (DU 8 周 .GU 12 周 ) 后 . 仍 有 
上 痛 、 呕 疆 和 体重 减轻 等 症状 的 消化 性 溃疡 。 可 能 为 穿 透 
性 淡 疡 或 特殊 部 位 的 溃疡 、 如 球 后 和 幽门 管 淡 疡 .应 与 其 他 
疾病 鉴别 :如 胃 沁 索 窗 、 系 统 性 肥大 细胞 增生 、 克 罗 思 病 、 真 
红细胞 增多 症 、 消化 道 淀粉 样 变 , 淋 巴 瘤 、 血 管 炎 、 局 部 放 
疗 后 。 

(七 ) 应 激 性 溃疡 指 在 严重 烧伤 . 颅 脑 外 伤 、 脑 肿瘤 、 
天 重 外 伤 和 大 手术 、 严 重 的 急性 或 慢性 内 科 奖 病 
症 ) 等 应 激 的 情况 下 ,在 胃 或 十 二 指 肠 、 食 管 产 生 的 急性 条 
膜 糜烂 和 淡 疡 。 严 重 烧伤 引起 的 急性 应 激 性 溃疡 
Curling 小 疡 ; 颅 脑 外 伤 . 脑 肿瘤 或 闫 内 神经 外 科 手 术 引 起 
的 湿 疡 亦 称 为 Cushing 溃疡 。 可 能 发 病 机 制 为 :四 应 激 时 
出 现 骨 酸 分 泌 过 多 .黏液 分 泌 不 足 , 轩 黏膜 屏障 受 损 , 茜 膜 
自身 消化 形成 溃疡 :四 应 激 时 交感 神经 兴奋 . 符 戏 下 层 的 动 
各 开放 : 秋 蜡 缺 血 ; 念 败 血 守 和 烧 份 可 导致 弥散 性 血 
1 引起 骨 竺 戏 内 小 血栓 形成 .导致 条 膜 损伤 。 主 要 
表现 是 大 出 血 . 较 难 以 控制 。 内 镜 检 查 时 演 疡 多 发 生 于 高 
位 骨 体 , 旦 多 发 性 浅 表 性 不 规则 的 溃疡 ,直径 在 0.5 一 
1.0cm', 黄 至 更 大 .周转 水肿 不 明显 .没有 纤维 化 .溃疡 写 合 
后 一 般 不 留 疗 痕 。 

( 八 ) Dieulafoy 溃疡 
因 之 一 .病情 凶险 . 病 



































是 引起 上 消化 道 出 血 的 少见 原 
高。 多 发 生 于 距 次 门 sem 以 内 
的 骨 底 候 门 部 。 \… 仅 限于 黏 慌 员 层 的 浅 溃疡 ， 
但 锋 腊 下 有 易 做 称 出 血 的 管 径 较 六 
己 径 动脉 是 一 种 发 育 异 常 的 血管 , 易 形成 入 曲 或 
一 电 昔 膜 受 损 .可 引起 大 出 血 ， 

( 九 ) Meckel 笋 室 江 疡 ”加 肠 末 段 完 天 性 焉 室 
有 异 位 组 级 .最 多 见 是 骨 秋 噶 . 其 次 是 有 
和 空肠 茜 腊 组织 分 泌 骨 酸 引 起 融 : 
溃疡 。Mecke 渍 况 儿 童 多 见 , 表 现 为 大 基 出 丘 或 穿 
孔 。 称 它 考 多 为 老年 人 . 因 延 遂 诊断 所 敏 、 



















骨 十 二 指 肠 疾病 

















第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


【并 发 症 】 

(一 ) 上 消化 道 出 血 ”是 本 病 最 常见 并 发 症 , 发 生 率 约 
2025% 一 25 引 。DU 多 于 GU。10 嗓 一 15 吧 患者 以 出 血 为 消 
化 性 演 疡 的 首 见 症状 ,出 血 容易 复发 。 

临床 表现 取决 于 出 血 的 部 位 、 速 度 和 出 血 基 。 如 十 二 
指 肠 后 壁 溃疡 , 因 淡 穿 哗 邻 的 胰 十 二 指 肠 动 脉 而 致 异常 迅 
猛 的 大 量 出 血 。 出 血 速度 快 而 量 多 者 ,表现 为 呕血 及 黑 便 ; 
也 可 引起 休克 。 出 血 量 少 , 仅 表现 为 黑 便 。 并 发 出 血 前 , 尝 
疡 局 部 的 充血 臻 上 腹 疼 痛 加 重 . 出 血 后 则 因 充 血 缓解 使 疼 
痛 减 轻 ,同时 血液 对 胃酸 的 中 和 与 稀释 作用 ,腹痛 可 随 之 
缓解 。 

临床 表现 不 典型 者 须 与 急性 糜烂 性 胃炎 .食管 胃 底 静 
脉 曲 张 破裂 .食管 资 门 斯 裂 症 和 胃癌 等 上 消化 道 出 血 进 行 
鉴别 诊断 。 出 血 后 24 一 48 小 时 内 进行 急诊 内 镜 检 查 确诊 
率 商 ,必要 时 还 可 进行 内 镜 下 止血 治疗 。 

(二 ) 穿孔 溃疡 穿 透 桨 膜 层 达 游 离 腹 腔 导 致 急性 穿 
孔 ' 穿 孔 部 位 多 为 十 二 指 肠 前 壁 或 骨 前 壁 。 十 二 指 肠 后 壁 
和 骨 后 壁 泪 疡 穿 透 至 浆 膜 层 , 与 邻近 器 官 `. 组 织 粘连 : 胃 肠 
内 容 物 不 流入 腹腔 在 局 部 形成 包 灾 性 积 液 . 称 为 穿 透 性 湿 
疡 或 溃疡 慢性 穿孔 。 

急性 穿孔 时 ,临床 上 突然 
上 上 腹 或 中 上 上 腹 , 持 续 而 较 


















现 剧烈 腹痛 。 常 起 始 于 右 
延至 全 腹 。 也 可 放射 至 肩 部 


体检 腹 肌 强直 ,有 
疯 气 体 , 无 师 下 游 
患 省 或 沉 疡 累及 胰腺 时 ,血清 淀粉 诲 增高 。 亚 急性 或 世 
穿孔 首 可 有 局 限 性 腹膜 炎 、 肠 类 连 或 肠 梗 阻 征象 。 后 
断 穿 透 时 ,疼痛 节律 可 发 生疏 变 , 向 后 背 放 射 , 抗 股 治疗 效 
果 差 。 

入 与 急性 六 尾 炎 ` 息 性 恢 腺 炎 ` 宫 外 钊 倒 裂 等 急 腹 症 相 


















{三 ) 输出 道 梗阻 “大 多 由 DU 和 幽门 管 溃 疡 所 致 , 演 
组 的 炎 性 充血 \ 水 肿 敏 幽门 反射 性 痉挛 ,内 科 治 疗 
而 内 科 性 得 出 道 夭 也。 反之 ,由 于 省 
疡 僵 合 , 注 六 组 织 收 i 弓 缚 粘连 而 阴 塞 比 门 通道 ， 
则 届 持 久 性 ,寺内 镜 下 扩张 治疗 或 外 科 手 术 治 疗 , 称 为 器 质 
性 或 外 科 性 输出 道 宣 阴 。 
杭 目 [引起 胃 浪 留 、 呕 吐 是 幽门 鲁 阻 的 主要 郑 虹 ! 注 
I 时 如 大 .可 超过 1 内 全 发 蔷 宿 食 , 中 吐 后 患者 可 感 舒 适 轻 
从 。 因 反复 大 莱 哎 吐 : 可 敏 低 须 低 钟 性 代谢 性 碱 中 这 ,出 现 
唾 吸 短促 ,四 肤 无 力 , 烦 品 不安, 上 其 至 于 是 杭 据 征 。 空 腊 时 
上 版 部 饮 胀 人道 壮 动 的 央 型 以 及 于 腹 部 所 水 音 , 是 项 门楼 
队 的 特征 性 体征 
{四 ) 癌变 
| 1 AD 不 会 引起 


可 不 看 ,近来 次 独 节 律 节 










与 向 




















对 中 年 以 于 .有 长 期 GU 病 
上 消失 .食欲 筷 筷 .体重 骨 显 减 














由 三 


ls 


轻 和 羔 便 隐 血 试验 持续 阳性 的 患者 .应 在 内 镜 检查 中 多 取 
活检 ,除外 癌变 。 少 数 淡 疡 型 置 瘤 可 像 良 性 泪 疡 那样 愈合 ， 
因此 骨 洪 疡 治疗 后 应 复查 胃镜 。 





【影像 学 检查 】 

(一 ) 内 镜 检查 “是 确诊 消化 性 汕 疡 的 主要 方法 ,在 内 
镜 直 视 下 可 确定 淡 疡 的 部 位 \ 大 小 \ 形 态 与 数目 ,结合 活检 
病理 结果 ,判断 良 恶性 胃 溃 疡 以 及 溃疡 的 生命 周期。 

内 镜 下 将 省 疡 分 为 三 期 :活动 期 (A 期 ): 贺 形 或 椭 贺 
形 , 儿 厚 黄 或 白色 苔 
@ 僵 合 期 (HH 期 ): 湿 疡 变 浅 缩小 ,表面 薄 白 茄 ,周围 充血 水 
肿 消退 后 可 出 现 外 履 集 中 ; @ 逆 痕 期 (S 期 ): 底部 白 苔 消 
失 , 溃 疡 被 红色 上 皮革 盖 , 渐 变 为 白色 上 皮 , 纠 集 的 皱 辟 消 
失 。 消 化 性 出 血性 溃疡 内 镜 下 一 般 采 用 Forrest 分 级 方法 
初步 评估 溃疡 的 再 出 血 风险 ( Ta: 喷 射 性 出 血 ; 1b: 活 动 性 
渗 血 ; Ia: 恋 疡 见 裸露 血管 ; 了 b: 淡 疡 附着 血 凝 央 ; 了 ce: 痰 
疡 有 黑色 基底 ;于 : 淡 疡 基底 洁净 )。 

(二 ) X 线 饥 餐 检查 饥 剂 填充 淡 疡 的 止 陷 部 分 所 千 
成 的 移 影 是 诊断 溃疡 的 直接 征象 。 切 面 观 , 辟 免 突出 崩 避 
轮 廓 以 外 , 呈 半 贺 形 或 长 方形 。 正 面 观 , 免 凡 旦 加 形 或 椭圆 
形 的 密度 增 深 影 , 因 淡 疡 周围 组 织 炎症 水 肿 , 爹 影 周转 可见 
透亮 带 ,或 因 溃 疡 纤维 组 织 的 收缩 ,四 周 
向 壁 使 集中 , 达 壁 侈 边缘 。 而 局 部 组 织 阁 
征象 为 淡 疡 问 接 表现 ,特异 性 相对 有 限 。 

















【诊断 和 鉴别 诊断 】 
病史 是 诊断 消化 性 溃 





入 的 初步 依据 ,根据 本 病 基 有 慢 
性 病程 ,周期 性 发 作 和 节律 性 中 上 腹 次 痢 等 特点 ,可 作出 初 
步 诊断 。 内 镜 检 查 是 确诊 的 手段 。 

本 病 应 与 下 列 疾病 作 鉴 别 : 

(一 ) 胃癌 主要 手段 为 内 镑 活 组 织 病理 俭 但 。 对 于 
怀疑 恶性 淡 疡 的 患者 ,应 行 多 处 内 镜 下 活检 ,阴性 者 必须 得 
期 内 复查 内 镜 并 再次 活检 。 内 镜 下 玛 性 淡 疡 形状 不 规则 ， 
底 四 是 不 平 , 营 污 秘 ,边缘 结 节 样 隆 起 。X 线 钢 转 为 鉴别 诊 
电 提 供 一 定 依据 , 爷 影 位 于 胃 腑 之 内 ,边缘 不 路 , 侈 影 周 图 
家 比 借 便 , 旦 结 委 状 隆起 ,向 潢 疡 聚集 的 争 改 有 出 合 和 中 断 
现象 

(二 ) 功能 性 消化 不 良 ” 患 珍 常 表现 为 上 腹 疼 痛 
` 胃 灼热 、 上 腹 侈 胀 .恶心 , 蝶 吐 、 食 欲 缺乏 
患者 症状 可 苹 似 消化 性 淡 疡 ,易于 消化 性 淡 疡 诊断 相 混 清 ， 
内 镜 从 奋 则 示 完 全 正 ?? 


. 遇 












为， 
或 经 度 骨 炎 。 

{三 ) 慢性 胆 绰 炎 和 胆石 症 ”对 疼痛 与 进食 汕 隋 有 关 、 
位 于 和 有 上 上 股 、 并 放射 全 背部 站 伴 发 热 、 黄 冯 的 典型 病例 不 难 
请 化 性 淡 疡 作出 鉴别 。 对 不 典型 的 患者 ,鉴别 涯 借 助 县 
部 号 超 或 内 镜 下 道行 有 

(四 ) 胃 沁 素 瘤 (gastrinoma) 义 称 卓 下 综合 征 (Zoll 
ger Pllison 综合 征 ), 由 胰腺 理 卫 细胞 狼 分 泌 大 生 央 小 索 





















所 致 ,肿瘤 往往 较 小 ,生长 慢 , 多 为 恶性 。 大 量 骨 小 素 导 至 
骨 酸 分 泌 旺 显著 增高 ,引起 顽固 性 多 发 性 溃疡 ,不 典型 部 位 
淡 疡 (如 十 二 指 肠 降 段 、 横 段 或 空肠 近 端 等 ). 易 并 发 出 血 、 
穿孔 ,多 伴 有 和 明显 消瘦 。 胃 液 分 析 、 血 清 胃 泌 素 检测 
和 激发 试验 ( 胰 泌 来 试 蛤 或 钙 输 注 试验 阳 性 ) 有 助 于 胃 泌 素 
瘤 定 性 诊断 ,而 超声 检查 (包括 超声 内 镜 ) .CT.MRI、 选 择 
性 血管 造影 术 等 有 助 于 定位 诊断 。 

(五 ) 克 罗 恩 病 ”累及 骨 和 十 二 指 肠 的 克 罗 恩 病 较 少 ， 
不 超过 5%。 少 数 有 和 骨 灼 热 、 上 腹痛 、 知 咽 困难 和 呕吐 ,其 
至 幽门 梗阻 ,大 多 数 可 无 症状 。 内 镜 下 表现 为 深 淡 疡 或 阿 
弗 他 溃疡 ,周围 充血 、 结 节 样 隆 ; 罕 。 部 分 活检 标本 可 
见 和 肉芽 肿 病变 有 助 于 鉴别 诊断 。 鉴 别 还 可 借助 于 超声 内 
镜 .CT、MRI 利 肠 镜 检 查 。 












【治疗 】 

本 病 一 般 采 到 综合 性 治疗 措施 。 治 疗 目 的 在 于 绥 解 临 
床 证 状 ,促进 溃疡 愈合 ,防止 泪 疡 复发 ,减少 并 发 症 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”避免 过 度 紧 张 与 劳 泉 。 淡 疡 活动 其 
伴 并 发 症 时 , 震 卧 床 休息 。 戒 烟 酒 ,避免 食用 咖啡 . 浓 茶 、 辛 
阁 等 抽 激 性 食物 ;不 过 馅 ,以 防止 崩 密 部 过 度 扩张 而 增加 时 
泌 素 的 分 泌 。 对 少数 伴 眠 等 症状 的 患者 ,可 短期 
给 予 一 些 镇 静 药 .如 地 西洋 (定安 ) 等 。 对 可 诱发 溃疡 病 的 
药物 使 用 时 应 慎重 ,如 NSAIDs、 汉 十 腺 皮质 激素 、 利 血 
平等 。 

(二 ) 常用 治疗 药物 

1. 降低 胃酸 药物 

(1) 和 碱 性 
奖 痛 ,促进 溃疡 例 合 。 此 类 药物 曾 是 东 
之 一 ,如 伐 酸 揽 钠 、 氧 氢化 铝 等 ,目前 常 作为 止痛 的 辅 二 
用 药 。 

(2) HH; 受 体 阻 断 药 (HRA) ;选择 性 党 争 结合 HH: 受 
体 ,使 岩 酸 分 泌 明 显 减 少 ,促进 溃疡 愈合 。 已 进入 市 场 的 品 
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2 9 
种 有 西 号 替 丁 (ceimetidine)、 雷 尼 过 丁 (ranitidine) .法 莫 共 
本 (famotidine)。HsRA 有 良好 的 疗效 ,价格 低 疗 
济 疡 中 应 用 广泛 的 药物 。DU 治疗 二 周 的 您 合 这 
95%4,(D 治疗 8 周 的 盒 合 率 为 80%。 
(3) 质子 条 抑制 药 (PPI) :明显 减少 任何 通路 引起 的 
员 关 拉 哈 (GOME) 是 一 种 某 琴 咪唑 硫 氢 化 物 . 寡 酸 
:环境 才能 被 激活 。 血 效 内 OME 进入 路 细胞 后 ,在 分 泌 
小 签 的 酸 间 辽 内 质子 化 ,转化 为 活性 物质 次 磺 酰 胺 ,后 者 与 
质子 东 管 腔 面 上 上 的 2 个 蔬 乙 腕 其 价 结合 ,对 ATP 随 产 生 不 
可 道 的 抑制 作用 ,从 而 险 断 配 分 泌 的 最 后 步骤 。 待 新 的 
ATP 酶 合成 后 , 酸 分 泌 才 能 恢复 。80 色 OME 通过 肾脏 排 
沪 。 常 用 的 PP1 有 臭美 拉 唑 (治疗 泪 疡 显 20mgrd) 、 兰 索 拉 
只 (30mg/ 由 , 举 托 拉 唑 C0mg d , 雪 员 拉 只 Clomgy d) 和 埃 
举 (20mg 由 等 。 常规 剂 生 下 PPl 可 述 速 控制 症状 
和 使 溃疡 愈合 。DU 治疗 2 周 的 意 合 率 为 70 加 .1 周 为 



























第 五 章 


90%% ,6 一 8 周 几 乎 全 部 愈合 。 

对 长 期 应 用 PPI 者 血清 胃 泌 素 可 以 中 度 升 高 ( 达 正 常 
的 2 一 3 售 ), 但 临床 上 尚 无 明显 肠 嗜 铬 细胞 (ECL) 增 生 和 
类 癌 者 报道 。 长 期 抑 琶 可 引起 上 腹 饱 胀 . 上 腹痛、 便秘 、 恶 心 
等 消化 不 良 表现 ,也 可 诱发 骨 肠 道 菌 群 过度 繁 殖 。 

2. 胃 黏 膜 保护 药 

(1) 匀 剂 :在 酸性 环境 下 锐 与 溃疡 面 的 黏 盘 白 形成 束 
合剂 ,覆盖 于 胃 么 膜 上 发 挥 治疗 作用 ,促进 冒 上 皮 细胞 分 沁 
黏液 ,抑制 肯 蛋 白 栈 活性 ,促进 前 列 腺 素 的 分 这 ,对 骨 秋 腊 
起 保护 作用 。 能 干扰 Hp 的 代谢 .可 用 于 根除 Hp 的 联合 
治疗 。 慢 性 肾 功 能 不 全 者 慎 用 ,有 舌 苦 、 牙 上 黑 染 、 黑 便 等 
不 良 反 应 ,为 避免 匀 在 体内 过 量 积聚 ,引起 脑病 .不 宜 长 期 
使 用 。 

(2) 硫 糖 铝 :在 酸性 胃液 中 .凝聚 成 糊 状 黏稠 物 , 附 着 
黏膜 表面 ,阻止 胃酸 、 骨 蛋白 酶 侵袭 淡 疡 面 .有 利于 黏膜 上 
皮 细 胞 的 再 生 和 阻止 气 离 子 向 黏膜 内 逆 弥 获 .促进 内 源 性 
前 列 腺 素 合成 。 副 作用 轻微 ,主要 为 便秘 。 

(3) 米 索 前 列 醉 (Misoprostol) ;能 抑制 骨 酸 分 泌 , 增 加 
由 十 二 指 肠 黏膜 黏液 / 破 酸 氧 盐 分 泌 , 增 加 黏膜 血 流 量 . 训 
速 黏膜 修复 。 主 要 用 于 NSAIDs 溃疡 的 预防 。 不 良 反 应 主 
要 是 腹泻. 孕妇 慎 用 ,能 引起 子宫 收缩 。 

(4) 其 他 :用 于 保护 胃 黏 戏 的 药物 还 有 雏 碳 酸 镁 、 圭 普 
瑞 融 、 膜 固 思 特 等 。 

3. 胃 肠 动力 药物 当 部 分 患者 出 现 恶 心 区 吐 和 和 腹胀 
等 症状 ,提示 有 骨 注 留 、 排 空 迟 组 或 骨 食 管 反 流 
者 ,可 耶 促 进 胃 动 力 药物 .如 甲 氧 氮 普 胺 、 多 潘 立 酮 , 莫 沙 比 
利 . 伊 托 比 利 等 。 

(三 ) 药物 治疗 的 选择 

1. 治疗 Hp 感染 ”对 消化 
溃疡 初 发 或 复发 ,活动 或 静止 ,有 
的 治疗 已 得 到 国际 上 的 共识 。 

骨 pH 值 较 低 的 环境 中 大 多 数 抗 生 旨 
到 达 细 获 , 央 此 对 Hp 感染 不 易 根 除 . 迄 今 为 止 .也 尚 无 单 
一 药物 能 有 效 根除 Hp 感 ? '; 

以 PP1 或 饮 剂 为 基础 联合 应 用 2 个 抗 生 索 的 二 联 疗 法 或 四 
诺 疗法 。( 上 基体 方案 见 胃炎 瘟 季 ) 
抗 Hp 感染 



























5 Hp 阴性 者 ,无论 是 
并 发 证 都 应 行 Hp 感染 
















和 茶 Hp 抗 所 
但. 呼 气 试验 复查 前 工 周 洁 堡 士 使 用 抗 F 
出 现 假 阴 性 。 

2. 抑制 胃酸 治疗 H:RA 和 PPI 是 因 、|- 二 指 肠 溃疡 
的 抑 酸 首选 一 线 药物 ,普遍 认为 PPL 疗 效 优 于 HRA. 这 十 
由于 PPI 使 骨 内 pHS3 以 上 的 时 间 每 天 民 达 15~ 17 小 
时 ,而 H:RA 仅 为 8&~ 1 小 时 。 三 性 制 
率 低 . 仪 作 为 加 强 止 痛 的 辅助 用 
根除 Hp 后 , 否 了 2 一 4 周 UD 式 [6 
冉 (GU) 地 县 分 泌 泣 六; 非 Hp 相关 溃疡 如 NSAIDs 湛 疡 、 





2 人 


药 山 于 溃疡 应 合 
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胃 十 二 指 肠 疾病 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


则 常规 抑 酸 治疗 ,DU 疗程 为 4~6 周 ,GU 为 8 周 。 
3，NSAIDs 溃疡 的 治疗 和 预防 “和 NSAIDs 相关 性 溃疡 
者 应 尽 可 能 停 用 或 减少 NSAIDs 用 量 。 若 病情 需要 长 期 服 
用 NSAIDs, 宜 选择 COX-2 抑制 药 ,减少 胃 肠 道 反应 ,提高 
患者 奢 受 性 和 安全 性 。PPI、 米 索 前 列 醇 和 大 剂量 H: RA 
能 促进 演 疡 的 您 合 。 然 而 大 剂量 的 米 索 前 列 醇 可 导致 胃 痉 
中 挛 和 腹泻 ,而 小 剂量 治疗 效果 差 , 故 预防 性 治疗 应 在 个 体 化 


[9 基础 上 选择 用 药 。 


Hp 感染 和 NSAIDs 是 引起 溃疡 的 两 个 最 重要 并 且 相 
互 独立 的 致 病因 素 。 已 发 生 NSAIDs 相关 性 省 疡 者 , 停 用 
NSAIDs 同时 应 根除 Hp 治疗 。 

4. 难 治 性 溃疡 的 治疗 ”首先 需 排除 Hp 感染 、 上 服用 
NSAIDs 和 骨 泌 素 瘤 的 可 能 ,排除 其 他 病因 如 克 罗 恩 病 所 
致 的 良性 溃疡 及 早期 溃疡 型 恶性 肿瘤 等 。 对 难 治 性 溃疡 去 
除 病 因 后 ,如 根除 Hp 感染 、 停 服 NSAIDs, 使 用 PPI 或 加 倍 
剂量 后 大 多 数 溃疡 均 可 愈合 。 如 果 药 物 治疗 失败 宜 考 虑 
手术 。 

5. 演 疡 复发 的 预防 ” 抑 酸 分 泌 疗 法 治 者 1 年 
内 复发 率 约 30 中 一 50 中 。 吸 烟 、 胃 酸 分 泌 高 .以 前 有 过 并 
发 症 、 使 用 NSAIDs 药 、Hp 感染 等 是 导致 溃疡 复发 的 重要 
危险 因素 ,应 尽 可 能 地 消除 上 述 危险 因 对 Hp 感染 阳 
性 的 溃疡 者 ,根除 Hp 感染 后 ,溃疡 的 复发 显 降 低 。 淡 
疡 的 您 合 不 仅 是 缺损 黏膜 的 修复 ,更 震 要 黏膜 下 组 织 结构 
的 修复 与 重建 ,从 而 具备 完整 的 黏膜 防御 功能 。 溃 疡 高 质 
量 您 合 者 1 年 溃疡 复发 率 明显 低 于 低 质 量 愈合 者 ,因此 应 
同时 加 强 胃 黏 碟 保护 剂 的 应 用 。 
















大 部 分 溃疡 患者 复发 率 明显 降低 。 因 此 维持 抑 酸 和 根除 





Hp 互补 治疗 能 更 有 效 预防 淡 疡 复发 和 减少 并 发 证 。 维 持 
治疗 的 指 征 : 有 复发 史 的 非 Hp、 非 NSAIDs 溃疡 者 ,根除 
Hp 感染 后 波 疡 仍 复发 者 : Hp 相关 性 淡 疡 而 Hp 感染 未 能 
根除 者 ;长 期 服用 NSAIDs 者 ;高 龄 或 华 有 并 发 症 不 能 耐 受 
者 以 及 伴 有 严重 疾病 者 都 吞 使 用 药物 维持 治疗 。 维 持 治 疗 
方法 :每 日 2 次 或 睡 前 1 次 服用 HHzRA, 也 可 用 标准 PPI 剂 
亿 , 根 据 病情 维持 3 一 6 个 月 .长 者 1 一 2 年 :3 个 月 后 可 减 
为 半 量 维持 ,对 于 老年 人 治疗 时 间 其 至 更 长 。 

(四 ) 并 发 症 治疗 

1. 大 量 出 血 全 有 休克 者 ,密切 观察 生命 体征 ,补充 
血 容 县 ;纠正 酸 中 毒 。 包 局 部 止血 药 的 使 用 ,用 冰 水 或 在 冰 
其 术 150ml 中 加 入 去 四 肾上腺 达 8mg 反复 灌 洗 胃 腔 ,观察 
各 液 - 也 可 口服 。 老年 人 慎 用 强 纪 血管 收缩 剂 。 人 的 全 身 用 
药 ,FRA 和 PPI 抑制 胃 且 分泌 ,如 奥 美 拉 唑 40mg. 每 12 
小 二 1 次 . 静 滴 或 静 推 ,必要 时 可 增 至 剂量 80mg 或 8mg 
hi 裔 脉 休 入 ,维和 尘 使 用 。PPI 止血 效果 显著 优 于 H; RA。 
生长 抑 索 可 直接 抑制 骨 酸 和 和 骨 沁 素 分 刻 . 促 进 前 列 腺 索 


全 成 .减少 央 狐 膜 自流 量 。 包 内 镜 下 止 库 是 快速 而 有 效 
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的 手段 。 

2. 急性 穿孔 。 禁 食 并 放置 骨 管 抽 吸 央 内 容 物 , 仿 止 腹 
膀 继 发 感染 。 包 食 后 发 生 穿孔 , 常 伴 有 弥漫 性 腹膜 炎 , 需 在 
6 一 12 小 时 内 施行 急诊 手术 。 悍 性 穿孔 进展 较 缓慢 ,穿孔 
吡 邻 胜 嚣 可 引起 粘连 和 瘘管 形成 ,必须 外 科 手 术 。 

3. 输出 道 梗阻 “幽门 或 十 二 指 肠 梗阻 的 初期 ,功能 性 
或 器 质 性 梗阻 治疗 方法 基本 相同 ,包括 :@ 静 脉 输液 ,纠正 
水 .电解 质 代谢 泰 乱 和 代谢 性 破 中 毒 ,补充 能 是 ;四 放置 四 
管 ,以 解除 胃 满 留 ;@ 口 服 或 注射 H:RA 和 PPH @ 不 多 性 
柄 阴 可 应 用 促进 角 动 力 药 , 减 少 胃 注 留 。 

(五 ) 外 科 治 疗 ， 适 应 证 :@ 急 性 淡 疡 穿孔 ;@@ 穿 透 性 
溃疡 ;四 大 量 或 反复 出 血 , 内 科 治 疗 无 效 者 ;@ 四 器 质 性 山门 
梗阻 ;@@ 胃 溃疡 癌变 或 癌变 不 能 除外 者 ;@ 需 固 性 或 难 治 性 
溃疡 ,如 幽门 管 溃疡 , 球 后 溃疡 多 属 此 类 ， 





【预后 】 

由 于 对 消化 性 溃疡 发 病 机 制 的 深入 研究 及 抗 酸 药物 的 
不 断 发 展 ,内 科 治 疗 淡 疡 已 取得 良好 的 疗效 ,95% 以 上 的 消 
化 性 溃疡 都 可 治 您 。 
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第 三 节 家 排 空 障 得 


骨 排 宅 指 的 是 央 内 容 物 进入 到 十 二 指 肠 的 过 程 ,是 在 
中 枢 神 经 系统 调控 下 自主 神经 系统 平滑 肌 细胞 和 肠 神 经 
元 只 调 完成 的 ,任何 一 方面 的 调控 异常 均 会 导致 骨 排 空 障 
但 (disorders of gastric emptying) 。 

角 排 空 障碍 包括 由 排 空 延 迟 和 胃 排 空 加 速 。 没 有 栅 械 
性 出 口 梗阻 的 餐 后 骨 排 空 延 退 称 为 得 轻 次 (gastroparesis)， 
是 一 种 胃 动 力 性 疾病 , 常 发 生 于 消化 性 走神 经 切断 
术 后 或 全 身 性 疾病 如 糖尿 病 , 硬 皮 病 ,淀粉 样 变 等 。 胃 排 空 
加 速 可 发 生 在 十 二 指 肠 溃疡 、 和 点- 女 综合 征 、 骨 大 部 切除 术 
后 和 吸收 不 良 患者 ,表现 为 不 同 程度 的 固体 和 (或 ?液体 排 
鹤 加 快 。 胃 排 空 的 动力 来 源 于 胃 的 收缩 活动 ,同时 受 十 二 
指 肠 内 压 及 幽门 阻力 的 影响 。 角 是 动 的 节律 迟缓 或 失常 也 
可 引起 骨 内 压 降低 ,导致 肖 排 空 障 

本 章节 主要 闸 述 
加 速 见 本 章 第 五 节 ( 骨 部 手术 后 的 远 期 并 发 症 中 的 倾 


合 征 )。 











> 


















【病因 】 

胃 轻 竣 的 主要 病因 有 特 发 性 (36%) 糖尿病 (29%) 、 上 几 
部 手术 后 (13 兴 ) ,还 包括 一 些 自身 免疫 性 疾病 .肿瘤 ,神经 
系统 疾病 。 屎 毒 症 . 酸 中 毒 、 低 镍 血 症 、 低 钙 血 症 、 全 身 或 腹 
腑 内 感染 .剧烈 姿 痛 严重 贫 血 以 及 抗 精 神 病 药 物 和 抗 胆 磊 
能 药物 等 也 可 致 本 病 。 急 性 冒 轻 次 常常 与 电解 质 亲 乱 、 二 
连 酸 中 老人 全身 感染 或 者 急性 版 部 外 伤 有 关 。 胃 轻 竣 在 一 
些 慢 性 病 中 很 常见 .如 糖尿 病人 硬 皮 病 淀粉 样 变 1 
特 发 性 假 性 肠 梗 阳 等 。 在 功能 性 消化 不 良 患者 中 特 :发 性 轩 
轻 竣 更 为 常见 。 

Sm ei 和 





















eh 机 制 不 明 . 
I 焦虑 和 抑郁 .19% 的 
性 轩 肠 炎 、 食物 ， 让 毒 或 者 呼吸 道 感 

j 程 呈 自 限 性 、 WS 


、Norwalk 病毒 、 Hawaii 病 每 








te ge EB 病 
在 18 个 月 内 恢复 ; 轮 状 病毒 感染 可 能 是 儿童 骨 轻 次 的 病因 
之 一 ,一 般 在 24 个 月 内 恢复 。 "el TY 
物 .神经 病变 和 ! 去 
类 抗 抑 邦 药 可 减 慢 骨 也 运动， 累及 及 中 要 i 
防 、 ny ere 性 也 可 和 前 
















者 的 和 骨 底 调节 功能 受 损 , 对 骨气 
张 的 敏感 性 sr 炎症 因子 可 能 参与 了 特 发 性 胃 轻 巍 的 发 
病 过 程 。 


(二 ) 糖尿 病 胃 轻 瘫 ”5% 一 12% 的 裙 尿 病 串 省 出 现 轨 

轻 竣 的 症状 。 长 期 糖尿 病 增加 了 糖尿 病 溃 的 
得 的 可 能 ,和 久 忠 1 型 糖尿 病 的 患者 27 
延迟 ,而 在 2 型 糖尿 病 患 者 中 发 生 率 可 达 eh 


病 上 中 
症 A 六 从 ea 机 网 中 宙 i 内 排 

























六 值 上 让， 对 进 各 的 讽 本 5 甸 外 的 因素 也 
的 发 生机 制 中 发 控 作 用 .研究 发 现 , 糖 尿 病 
朱 条 痢 变 严 重 程度 与 骨 排 空 时 间 
位 体 DNA 3243 突变 促进 2 型 糖尿 病 患 者 出 现 骨 
轻 竣 。 高 血糖 症 使 移行 复合 波 售 止 ,增加 胃 底 的 容 受 
和 加 置 的 敏感 性 ,破坏 正常 的 习 波 活动 ,影响 胃 对 促 动 
力 药物 的 反应 。 
(三 ) 手术 后 胃 轻 瘫 ” 于 术 后 骨 罢 竣 

部 手术 后 ,是 由 于 迷走 神经 损伤 时 敏 的 。 
术 式 央 轻 次 的 发 生 率 不 同 。 
胃 大 部 切除 术 后 残 因 功能 性 
8.5% ,高 危 因素 有 和 糖尿病、 上 股 i 
道 吊 血 、 胆 - 胰 瘘 ,吻合 口 污 和 


| 
个 别 患 省 希 





常 发 生 在 上 上 腹 
依据 手术 范围 和 













养 不 良和 消化 
当 在 业 周 内 恢复 








;要 6 岗 


第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾病 
【病理 了 

糖尿 病 患者 和 特 发 性 骨 轻 竣 患 者 的 迷走 神经 出 现 
程度 的 艇 鞘 变 性 ,神经 细胞 胞 体 、 神 经 节 细 胞 和 神经 纤维 减 
少 , 伴 或 不 伴 淋巴 细胞 浸润 . 织 增多 . 伴 有 平滑 肌 纤 
维 化 , 问 质 Cajal 细胞 数量 减少 ,形态 异常 。 特 发 性 胃 轻 竣 
患者 的 神经 元 NO 合成 酶 显 若 降 低 。 


钢 不 同 





【临床 表现 】 
骨 轻 竣 可 发 生 于 任何 年 





* 女 性 多 见 。 骨 轻 竣 的 症状 


< 






多 样 , 常 常 没有 特异 性 :通常 表现 为 恶心 .呕吐 .腹胀 . 早 饱 、 
的 后 持续 性 上 腹 亿 满 和 上 腹痛 等 ， 其 中 恶心 .呕吐 为 本 病 
的 主要 表现 ,日 夜 均 可 发 生 , 每 天 1 至 数 次 。 呕 吐 物 可 以 为 
宿 食 ,具有 发 醇 的 酸 揣 味 .一 般 不 含 胆 汁 。 腹 痛 可 为 钝 痛 、 


绞 痛 或 烧灼 痛 。 呕 吐 后 症状 可 以 暂时 获得 缓解 。 随 着 疾病 
进展 ,可 以 出 现 食管 炎 、 责 门 食管 蒜 膜 据 异 .消化 性 泪 疡 、 轩 
石 等 相应 表现 。 急 性 患者 可 致 脱水 和 电解 质 代谢 亲 乱 ; 慢 
性 患者 ,病程 往往 较 长 ,可 有 营养 不 良和 体重 减轻 。 严 重 或 
长 期 呕吐 者 , 因 骨 酸 和 钾 离子 的 大 量 丢 失 . 可 引起 碱 中 毒 . 

并 致 手足 抽 搞 。 

胃 轻 次 主 要 症状 指数 (GCSD) 用 以 评 佑 2 周 以 上 3 个 
方面 ( 旱 饱 、 恶 心 /呕吐 和 上 腹胀) 的 9 个 症状 ,能 够 反映 胃 排 
空 情况 。 

体格 检查 可 见 脱 水 表现 .可 有 上 上 腹部 或 者 不 确定 部 位 
的 压痛 ,也 可 能 没有 提 性 发 现 。 另 一 些 检查 可 能 发 现 患 者 
基础 疾病 相关 的 情况 .如 系统 性 硬化 患 者 肢 端 雷诺 现象 .大 
关节 的 挛缩 等 。 


【辅助 检查 】 
可 见 不 同 程度 的 贫血 低 自 组 自 血 症 、 电解 质 与 酸 碱 平 
























衡 素 乱 和 肾 前 性 氮 质 血 仿 碍 一 般 难以 
确诊 胃 轻 次 ,但 可 以 帮助 ， 如 上 腹痛 患者 可 以 
借 切 重演 粉 酶 、 jh 入 线 负 均 检查 可 


见 钢 剂 胃 排 了 加 项 性 梗阻 病变 . 
内 镁 能 邮 拓 队 上 上 上 消化 道 闫 大 炸 , 观 察 有 无 导致 机 械 性 
楼 阻 的 病 夯 。 如 果肉 镜 没 有 发 现 踢 
常 .应 该 进 一 人 态 和 测定 因 内 上 压 。 
所 空 检 胃 运 ee 方法 .有 山 于 骨 
排 空 状态 可 以 
排 空 的 方法 有 插 管 法 ,吸收 让 验 、 
el 胃 令 图 a a 哈 












,由 前 全 然 i 信守 排 





的 金 标准 . 仙 
人 通用 于 茸 妇 ， 

核 索 闪烁 扫描 技术 是 一 种 非 侵入 性 的 定 
食 固体 的 标记 餐 后 定时 扫描 因 容 量 来 反应 家 
物 吕 ,尽管 用 骨 排 宝 闪烁 扫描 法 检 


蝶 方 法 .在 进 
内 残 贸 的 会 
测 胃 排 空 延迟 己 经 有 
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很 多 年 ,但 因为 缺乏 标准 餐 . 患 者 体位 和 扫描 的 频率 及 时 
间 的 规范 使 其 应 用 受到 限制 。 
学 会 以 及 核 医 学 学 会 建议 应 用 低 用 
进食 后 即刻 、1 小 时 .2 小 时 和 4 小 时 的 时 候 进 行 扫 描 。 
含 s 锝 的 标准 餐 包括 2 个 鸡蛋 、2 片面 包 和 1 缔 水 。 
1 小 时 胃 残 留 超过 90%,2 小 时 超过 60 中 :和 小 时 超过 
10%, 则 认为 胃 排 空 延迟 。 
| 评价 标准 ,如果 患者 在 2 小 时 的 时 候 胃 





消化 系统 疾病 





美国 神经 由 肠 病 
提 含 蛋白 的 你 准 餐 , 在 


留 率 趣 过 10% 是 主要 


4 小 时 兢 





动力 


如 果 


留 正常 ,建议 完 





成 4 小 时 的 扫描 。 

多 种 因素 对 骨 排 
吸烟 和 高 脂 血 症 。 抗 胆 碱 前 
剂 、 籽 上 腺 
胺 、 多 潘 立 届 
在 检查 前 应 该 停 用 这 ! 些 药物 48 小 时 以 上 。 检 查 当天 不 能 
吸烟 ,如 果 血 糖 高 于 15mmol/L, 需 要 注射 胰岛 索 降低 血糖 
或 待 血糖 控制 后 进行 恰 测 。 


空 闪 烧 扫描 的 结果 产生 影响 ,如 药物 、 
药物 、 三 环 类 抗 抑 郁 药 物 .麻醉 
因此 ， 





总 亏 


E 药 物 减 缓 胃 排 空 .而 骨 动 力 药 物 (里 氧 


司 . 红 霉 素 、 英 沙 必 利 等 ) 则 加 速 骨 排 空 。 








表 18-5-4 ” 角 排 空 检查 方法 

















方法 原理 具体 方法 优 缺 点 
插 管 法 。 ”染料 稀释 试 验 通过 骨 管 抽出 不 同时 间 点 的 骨 “准确 和 
内 容 物 . 比 色 法 测定 染料 浓度 ， ”侵入 性 方法 ,患者 接受 难 ,只 能 检 会 测 液 体 排 
计算 不 同时 间 点 胃 容 量 室 。 现 应 用 较 少 , 仅 作 其 他 方法 的 验证 方法 
吸收 试验 通过 测定 在 胃 中 不 ”口服 含 1. 5g 对 乙酰 氨基 琴 的 方便、 经 济 . 易 重复 :较为 准确 
吸收 而 在 小 肠 上 段 。 温水 500ml, 采 集 服药 前 以 及 “受到 小 肠 运 动 和 吸收 的 影响 
吸收 的 药物 的 血 当 ”服药 后 15 分 钟 .30 分 钟 、45 分 
度 反 映 胃 排 空 情况 钟 .60 分 钟 和 90 分 钟 的 静脉 
血 . 测 定 对 乙酰 扼 基 酚 浓 度 , 计 
算 药 物 吸 收 情况 
X 线 通过 X 线 监测 不 春 服 舍 10 频 含 直径 2mm、 长 。 简单 易 行 
同时 间 胃 内 存留 的 il0mm、 重 40mg 饥 条 的 胶囊 ， 不 能 完全 反映 生理 性 胃 营 养 物 的 排 空 ' 帘 詹 
标志 物 获得 骨 对 固 ”如 果 6 小 时 骨 内 仍 有 标志 物 视 。 名 于 义 线 
体 的 排 空 情况 为 排 空 延迟 
超声 波 通过 超声 脉冲 测量 测定 胃 底 - 体 单 径 ,5 分 钟 内 饮 


MIHI 


无 线 动 力 






胃 单 径 的 变化 反映 
胃 体 积 的 变化 


仿 测 上 腹部 核 素 影 
像 的 动态 变化 
通过 记录 腹部 阻 


抗 -时 间 曲 线 了 解 





位 场 小 留 百分率 


通过 测定 呼出 气体 
中 标记 的 放射 性 核 
来 CO; 间接 反映 
轨 排 空 情况 

用 钥 z el 二 顺 






有 反 吴 轩 排 空 
通过 一 次 性 
置 完全 检 
PH 和 压力 


温水 或 混合 食物 500ml, 间隔 
10 分 钟 测定 同一 切面 内 径 变 
化 :计算 胃 村 间 

服 核 类 标记 试 餐 后 间隔 15 分 
钟 用 闪烁 扫描 方法 记录 4 小 时 
测定 上 腹部 基础 阻抗 , 2 分 钟 
内 饮水 500ml, 记录 阳 抗 下 降 
至 70 共 ,50 中.30 光 的 时 间 

服 Fes0O; 粉 2g, 间 隔 30 分 钟 用 
永 儒 剂 , 弱 伐 
仪 测定 骨 体 . 呈 实 傍 场 变化 
进食 "C 或 <“C Fence 
工 小 时 每 10 分 钟 收集 呼出 的 
的 三 C 体 直至 4 小 时 

行 上 服部 MRI, 报 入 : St 人 
外 的 液体 ,重复 MRI 报 

15 分钟 重修 工 次 na ey 人 
钟 或 骨 排 空 完 毕 

在 服 无 线 劲 力 胶 守 ,将 接收 器 
i 定 在 天 剖 或 舌 部 ,监测 胶囊 
细小 肠 的 时 间 反 映 胃 
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经 济 , 安 全 .可靠 , 易 重 复 , 可 用 - 于 儿童 和 争 妇 
骨 腔 内 或 邻近 朋 腔 气体 可 影响 检查 结果 ,对 
轩 固 体 排 空 准确 性 差 


骨 排 空 金 标 准 

尚 缺乏 一 致 的 标准 
简便 .无 放射 性 

不 能 测定 轩辕 体 排 空 






经 济 、 准 确 .无 放射 性 
操作 烦 靓 





可 第 , 非 侵入 性 ,没有 放射 性 
版 演 , 计 硬化 患者 对 辛酸 的 代谢 受到 影响 


无 创伤 性 ,准确 性 高 ,能 够 检测 胃 对 轴 体 和 液 
体 混合 物 的 排 空 ,可 靠 , 可 同时 检测 动力 和 里 
分 泌 能 力 
昂贵 , 尚 没 有 标准 化 : 蝇 前 主要 用 于 临床 饶 究 
该 方法 能 够 显示 不 消化 的 刚体 排 空 ,反映 了 


容 腹 时 远 端 央 的 移行 运动 复合 波 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 

洁 要 除外 其 他 引起 恶心 .呕吐 、 腹 痛 等 症状 的 疾病 才 
能 诊断 本 病 , 包 括 食 管 炎 、 消 化 性 淡 疡 、 肿 冶 、 肠 梗阻 、 克 
罗 恩 病 和 胰腺 、 胆 道 疾 病 等 .还 要 与 药物 的 不 良 反 应 和 尿 
毒 症 进行 鉴别 。 一 - 般 结合 既往 病史 以 及 胃镜 、 钢 餐 检 查 可 
以 鉴别 。 

骨 排 宅 过 快 或 延迟 均 可 以 出 现 上 腹 饱 胀 , 早 饱 、 上 上 腹 








痛 \ 亚 心 等 症状 ,但 两 者 在 治疗 上 有 差异 ,因此 鉴别 诊断 很 
重要 。 当 出 现 不 明 原 因 的 骨 洲 留 、 功 能 性 消化 不 良 患 者 出 


现 严重 骨 排 空 延迟 症状 时 ,除了 排除 器 质 性 病变 还 需要 进 
行 必 要 的 骨 动 力 检测 ,包括 骨 排 空 检查 , 胃 压 力 测定 等。 





治疗 原则 包括 :维持 水 电解 质 平衡 .发现 和 治疗 基础 疾 
病 ,去 除 病因 以 及 缓解 症状 。 停 用 影响 患者 冒 动力 或 者 影 
响 止 吐 药 效果 的 药物 ,监测 和 控制 六 尿 病 患者 的 血糖 ,治疗 
高 脂 血 症 。 

对 于 轻 症 患 者 ,建议 调整 饮食 ,并 应 用 药物 治疗 .包括 
甲 氧气 普 胶 、. 止 吐 药物 ( 丙 氛 拉 吹 , 昂 丹 司 琼 、 茶 海 拉 明 和 等 )、 
促 动力 药物 (多 滔 立 珊 10mg 每 日 3 次 , 英 沙 必 利 5mg 每 日 
3 次 ,依托 必 利 50mg 每 日 3 次 等 ) ,必要 时 禁 食 并 行 骨 肠 减 
压 。 对 于 脱水 .顽固 性 呕吐 等 临床 表现 严重 的 患者 ,应 住院 
治疗 。 

术 后 由 轻 次 患者 可 内 镁 治疗 ,多 
时 ,可 选择 空肠 造 瘘 术 . 骨 电 起 掩 治疗 。 
有 效 缓解 患者 症状 ,并 有 持续 的 作用 ,其 
染 .大 约 5 中 一 10 站 的 患者 因此 需要 拆除 该 装置 。 此 外 ,部 
分 中 者 通过 中 药 或 者 针灸 治疗 亦 可 取得 一 定 疗效 - 有 报道 
入 镜 下 幽门 括 约 肌 内 注射 内 毒 杆菌 可 治疗 胃 轻 准 , 但 共 远 
期 治疗 效果 受到 质疑 。 干 细胞 治疗 使 Cajal 细胞 得 主 到 理 生 
并 恢复 功能 或 者 减轻 炎症 ,是 骨 轻 竣 治 疗 的 一 个 研究 方 由 

食管 .幽门 手术 中 站 用 气 皮 进行 幽门 扩张 ,减少 崩 排 空 
阻力 ,可 以 预防 术 后 胃 轻 竣 的 发 生 。 手 术 后 应 积极 改善 洛 
养 状态 ,控制 糖尿 病 ; 引流 腹腔 、 肛 下 残留 脓肿 . 抗 感染 注 
疗 。 对 无 明 依 原因 的 家 ty 1 周 同 时 加 强 支 控 
疗法 的 情况 下 ,如 无 改善 ,对 少数 患者 可 牛 次 于 术 , 术 式 选 
拌 以 全 崩 切 除 为 宜 。 对 的 者 , 术 前 蝎 有 出 现 由 于 

依 的 心理 准备 , 术 中 行 项 防 性 小 肠 造 瘘 . 胃 造 瘘 .为 长 期 等 
待 胃 功 能 的 恢复 创造 条 件 。 





笃 过 长 期 内 科 六 
央 电 起 提 


要 并 发 症 是 感 
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第 四 节 胃 肿 瘤 


董 玲 ” 刘 厚 钰 





胃癌 (carcinoma of stomach) 是 起 源 于 胃 上 皮 的 恶性 肿 | | 
证 死亡 原因 的 前 





瘤 ,是 最 常见 的 恶性 肿瘤 之 一 , 居 全 球 瘤 
列 。2008 年 统计 全 球 新 发 癌症 患者 ,胃癌 发 病 率 在 男性 中 
居 第 #4 位 ,在 女性 中 居 第 6 位 。 死 亡 率 排 位 ,胃癌 在 男性 居 
第 2 位 ,在 女性 居 第 6 位 。 Pe 
美 澳大利亚、 新 西 兰 为 低 发 区 。 我 国 属 胃癌 较 高 发 病 
男女 人 口 调整 死亡 率 ( 男 性 是 女性 的 1. 9 倍 ) 是 欧美 发 达 国 
家 的 4 一 8 倍 ;40 一 60 岁 多 见 , 发 病 率 农村 是 城市 的 1.6 
信 。 近 30 年 欧美 国家 以 及 我 国 部 分 地 区 胃癌 发 病 率 呈 
降 趋 势 , 近 端 胃癌 发 病 率 升 高 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 
胃癌 病因 与 发 病 机 制 尚未 盖 明 .研究 资料 表明 由 交 的 








x 














发 生 是 多 因素 综合 作用 的 结果 。 目 前 认为 下 列 因 素 与 胃癌 
的 发 生 有 关 : 
(一 ) 环境 因素 不同 国家 与 地 区 发 病 





胃癌 高 发 区 向 低 发 区 的 第 一 代 移民 骨 癌 发 生 率 与 本 土 居民 
相似 ,第 二 代 即 有 明显 下 降 ,第 三 代 骨 瘤 ei 当地 
居民 相似 。 提 示 胃 癌 的 发 病 与 环境 因素 有 关 , 其 中 最 主要 
的 是 饮食 因素 。 

在 人 类 .胃液 中 亚 硝 胺 前 体 亚 硝酸 盐 的 含量 与 骨 癌 的 
率 明 显 相关 。 如 胞 制 食 品 中 含有 明显 的 硝酸 其、 亚 硝 
i 轩 炎 胃酸 过 低 的 情况 下 ,硝酸 盐 容 易 还 原 为 亚 










高 盐 、 低 重 E 饮食 . 较 少 进食 新 鲜 的 蔬菜 
的 危险 性 。 一 些 抗 氢 化 的 
AC\E 和 B 胡 蓝 卜 迷 及 绿茶 中 的 茶 多 酚 有 一 

吸烟 尼 发 病危 险 性 提高 1.5~3 bi 出租 六 
特别 是 岂 食 管 连接 处 的 肿瘤 可 能 与 吸烟 有 关 。 饮酒 与 轨 接 
之 问 无 明显 社 















(二 ) 感染 因素 


门 螺 枉 菌 CHp) 感 染 . 尤 其 是 
-相关 .已 被 WHO 列 为 ] 
复 林 ,多 数学 者 认为 :DHp 

遇 : 乔 炎 ”上 肠 化 


慢 
:其 中 丫 介 素 -1B 在 炎症 反应 中 起 了 二 











生 的 将 变 起 始 阶段 


要 作用 。 包 HP 感染 导 敏 胃 内 低 酸 状态 ,削弱 其 洁 除 于 倘 
酸 2 主人 


、 挝 自 岂 基 的 作用 ， 
2. EB 病毒 感染 央 
EB 病毒 感染 .报道 


有 


并 的 









细胞 中 ,大约 Low 有 


扩 交 :在 中 国 最 低 : 
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消化 系统 疾病 


它 与 未 分 化 胃癌 尤其 是 淋巴 上 皮 样 癌 关系 密切 .淋巴 结 转 
移 较 少 ;在 这 些 患 者 中 ,Hp 感染 率 较 低 。 
(三 ) 遗传 因素 ”胃癌 发 病 有 家 族 聚 集 倾向 ,患者 的 一 
级 亲属 发 病 率 升 高 2 一 4 倍 。 较 多 学 者 认为 某 些 遗传 素质 
使 易 感 者 在 同样 的 环境 条 件 下 更 易 致 癌 。25% 常 染色 体 显 
性 遗传 性 弥漫 型 胃癌 易 感 家 族 存在 上 皮 钙 粘 素 ( 巨 
cadherin) 突 变 , 被 称 为 遗传 性 弥漫 型 胃癌 。 此 外 遗传 性 非 
息肉 性 结 直肠 癌 ( 匡 型 ) 容 易 伴 发 胃癌 。 
(四 ) 分 子 标志 物 ” 随 着 细胞 分 子 生 物 学 的 发 展 .发 现 
了 一 批 与 胃癌 的 早期 预警 和 早期 诊断 相关 的 分 子 标 志 物 。 
瘤 基 因 活 化 、. 抑 瘤 基因 失 活 、 端 粒 丢 失 、 错 配 修复 基因 异常 、 
APC 突变 也 参与 胃癌 发 生 的 病理 途径 。 况 基因 甲 基 化 水 
平 越 低 , 其 胃癌 分 化 程度 往往 越 差 。 
(五 ) 癌 前 期 变化 ” 癌 前 期 变化 指 某 些 具 有 较 强 的 恶 
变 倾向 的 病变 ,包括 癌 前 期 状态 (precancerous conditions) 
与 癌 前 期 病变 (precancerous lesions) 。 前 者 系 临床 概念 ,后 
者 为 病理 学 概念 。 
. 胃 的 癌 前 期 状态 
手术 后 胃 等 。 
(1) 慢性 萎缩 性 胃炎 :慢性 著 缩 性 胃炎 基础 上 可 进 一 
生 肠 上 皮 化 生 、 上 皮 内 瘤 变 而 癌变 。 其 病史 长 短 和 严 
重 程度 与 胃癌 的 发 生 率 有 关 , 据 报道 胃癌 的 发 生 率 为 
2%~10%， 
(2) 胃 息 肉 :最 常见 的 是 炎 性 或 增生 性 息肉 ,很 少 癌 
变 。 腺 瘤 型 息肉 瘤 一 40% ,直径 之 2cm 时 癌变 
率 更 高 .以 绒毛 状 腺 净 ; 王 变 后 多 为 肠 型 胃癌。 
(3) 手术 后 骨 : 近 端 骨 手 术 15 一 20 年 后 , 残 胃痛 发 生 
率 上 升 1.5 一 3 倍 。Billroth [[ 式 发 生 胃 况 较 Billroth 工 式 
为 多 。 守 酸 分 泌 减 少 致 使 炎 硝 胺 等 敏 摘 物质 产生 增多 ;十 

















包括 慢性 萎缩 性 胃炎 、 胃 息肉 、 
























二 指 肠 内 容 物 反 流 至 残 骨 , 胆 酸 浓度 增高 是 促 发 癌变 的 重 
变 因 素 


(4) 巨大 胃 玫 膜 肥厚 症 :报道 恶变 率 为 10% 一 13%。 

(5) 肠 化 生 : 是 指 胃 黏膜 于 出 现 类 似 肠 腺 上 皮 , 有 相对 
不 成 强 性 及 向 肠 和 置 双向 分 化 的 特点 。 肠 化 生 分 为 两 型 ， 
小 肠 型 (完全 型 ) 具 有 小 肠 盏 膜 的 特征 ,分 化 较 好 ;大 肠 型 
(不 完全 型 ) 与 大 肠 季 膜 相 似 ,其 中 呈 b 坦 肠 化 生 分 化 不 成 
汐 , 与 胃癌 发 生 (尤其 是 肠 型 ， 

2. 骨 的 癌 前 期 病变 义 称 二 皮 内 和 
出 现 明 显 的 细胞 异型 和 结构 寞 常 ,具有 较 商 的 瘤 变 倾 所 
无 间 质 侵犯 .是 非 浸 润 狂 出 :上 皮 病 变 。 


做 法 是 分 为 低 、 高 两 级 别 ;高 级 别 不 典型 增 / 


〖 病 理 】 

(一 ) 胃癌 的 发 生 部 位 入 闹 可 发 生 于 由 的 任何 部 位 ， 
卡 数 以 上 发 生 于 骨 灾 部. 天穹 ,小 鹤 及 前 后 壁 艾 可 受累 ,其 
次 在 贡 站 部. 导体 部 及 累及 全 胃 者 相对 较 少 。 四 食管 连接 


:与 还 器 骨 肿 癖 不 同 , 近 见 上 年 来 的 





























发 病 率 一 直 升 高 ,多 发 生 在 Barrett 食管 化 生 情况 下 ,是 食 
管 腺 瘤 的 变型 。 

(二 ) 大 体形 态 

1. 早期 骨 癌 是 指 病变 仅 限于 锋 膜 及 茜 膜 下 层 , 不 论 
范围 大 小 和 有 无 淋巴 结 转 移 。 原 位 癌 是 指示 突破 固有 膜 的 
癌 肿 ,也 届 早 期 胃癌 。 可 分 隆起 型 (息肉 型 , 上 型 )、 表 浅 型 
(平坦 型 ,本 型 ) 和 深思 隐 型 ( 厅 型 , 开 型 )。 开 型 中 又 分 
Ja( 隆 起 表 浅 型 ) .Tb( 平 坦 表 浅 型 ) 及 JIc( 四 陷 表 浅 型 ) 三 
个 亚 型。 以 上 各 型 可 有 不 同 的 组 合 。 如 工 ¢* [a Le 
本 等 。 

2. 中 晚期 胃癌 也 称 进展 型 胃癌 ,胃癌 一 旦 突破 铬 膜 
下 层 即 为 进展 期 胃病 。 按 Borrmann 分 型 法 ,有 以 下 几 种 

(1) 型 (息肉 样 癌 ) ; 阁 肿 旺 息 肉 样 明显 突 出 于 忒 膜 
面 , 量 结 节 状 总 肉 状 ,表面 可 有 糜烂 或 淡 疡 ,与 周围 正常 委 
膜 分 界 清楚 。 

(2) 工 型 (溃疡 型 癌 ): 肿 瘤 呈 盘 状 ,中 央 坏 死 , 常 有 较 
大 而 深 的 溃疡 ; 边缘 隆起 旦 眶 状 , 与 周围 正常 组 织 分 界 

(3) 于 型 ( 淡 疡 浸润 型 癌 ) :肿瘤 呈 浸 润 性 生 长 , 常 形成 
明显 向 周围 及 深部 浸润 的 肿块 ,中 央 坏 死 形成 溃疡 ,与 周围 
正常 恭 膜 分 界 不 清 。 

(0 认 型 ( 弥 温 浸润 型 癌 ): 又 称 皮 革 胃 , 癌 组 织 在 胃壁 
内 广泛 浸润 ,胃壁 厚 而 仿 硬 , 央 腔 变 小 ,浸润 区 和 正常 昔 腊 
界限 不 清 。 

两 种 或 两 种 以 上 病变 同时 并 存 者 为 混合 型 。 共 中 以 由 
型 .了 [型 多 见 ，。 
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(三 ) 组 织 病理 学 ”胃癌 90 吧 一 95 兴 是 腺 瘤 , 极 少数 
是 腺 鱼 癌 、 馆 癌 、 类 瘤 等 。 按 组 织 结 构 不 同 , 腺 瘤 包括 管状 
腺 冶 、 乳 头 状 腺 癌 、 笑 液 腺 癌 、 印 下 细胞 癌 等 数 种 ,根据 其 分 


化 程度 又 可 分 为 高 分 化 ,中 分 化 与 低 分 化 3 种 。 根 据 组 织 
直 源 可 分 为 肠 型 和 弥散 型 。 

(四 ) 转移 途径 

1. 直接 播 散 ”浸润 型 胃癌 可 沿 黏 膜 或 桨 膜 直 接 向 由 
名 内 、 食 管 或 上 二 指 肠 发 展 ， 肿 瘤 一 旦 侵 及 浆 膜 , 即 容易 向 
周围 邻近 器 官 或 组 织 如 肝 、 斌 . 脾 、 横 结肠 、 空 肠 、 蚂 肌 \ 大 网 









膜 及 腹壁 等 浸润 。 交 细 胞 脱落 时 也 可 种 植 于 腹腔 、 盆 监 、 卵 
梨 与 直肠 膀胱 陷 窗 等 处 胃癌 种 植 于 卵 集 称 


Krukenberg 冯 。 








2. 淋巴 结 转移 “ 占 置 痪 转移 的 70%, 骨 下 部 癌 肿 常 转 
移 至 后 门下 、 胃 下 及 腹腔 动脉 旁 等 淋巴 结 .而 上 部 癌 肿 常 转 





移 全 有 鼎 淮 、 资 门 劳 , 骨 上 等 淋巴 结 。 晚 则 交 林 能 转移 玛 了 
炭 周围 及 量 上 上 淋巴 结 。 由 于 腹腔 淋巴 结 与 胸 导 管 直 接 交 
首 , 故 可 转移 至 左 锁 崩 上 淋巴 结 。 也 可 以 有 跳跃 式 淋巴 结 
转移 。 

3. 血行 转移 “最 常 受 宗 的 脏 器 是 上 肝 和 肺 ,其 次 是 胰 
腺 . 骨 , 痛 上 腺 , 脑 ,皮肤 等 处 。 















(五 ) 临床 病理 分 期 ”参照 美国 癌症 联合 委员 会 
《AJCC) 和 国际 抗 癌 联 盟 CUICC) 颁 布 的 第 7 版 TNM 分 期 
标准 (2010 版 )。 与 既往 的 TNM 分 期 相 比 . 新 版 的 分 期 系 
统 对 肿瘤 浸润 和 淋巴 结 转移 等 判定 进行 了 较 大 的 调整 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 症状 早期 胃癌 70% 以 上 无 症状 .病情 发 展 到 
一 定 程度 才 出 现 自觉 症状 ,如 有 上 上 腹 不 适 , 反 酸 、 暖 气 . 早 饱 
等 非特 异性 消化 不 良 症状 。 

进展 期 胃 瘤 常见 证 状 如 下 ， 

1. 上 腹 疼痛 ”最 常见 。 疼 痛 逐 渐 加 重 , 与 进食 无 明确 
关系 或 餐 后 加 重 , 部 分 患者 疼痛 与 消化 性 淡 疡 相似 .进食 或 
服 抗 酸 药 可 有 一 定 程度 缓解 。 癌 肿 侵 及 胰腺 或 横 结肠 系 腊 
时 可 时 持续 性 剧 痛 , 向 腰 背 部 放射 。 极 少数 癌 性 溃疡 穿孔 
时 可 出 现 腹膜 刺激 征 。 

2. 食欲 缺乏 和 消瘦 ”多 见 ,往往 进行 性 加 重 ,晚期 呈 
恶 病 质 状态 。 

3. 呕血 和 黑 便 “1/3 的 胃癌 患者 经 常 有 少量 出 血 ， 
10%~15% 串 者 表现 为 呕血 ,可 伴 有 贫血 。 

4. 胃癌 位 于 页 门 附近 可 引起 咽 下 困难 ,位 于 同门 附近 
可 引起 幽门 梗阻 。 

5. 癌 肿 扩散 转移 引起 的 症状 ”如 股 水 、 黄 瘟 及 肝 、 肺 、 
搞 ` 卵 贷 、 骨 艇 等 转移 引起 的 相应 症状 。 

(二 ) 体征 早期 央 癌 可 无 任何 体征 ,中 晚期 癌 的 体征 
以 上 腹 讨 痛 最 为 常见 。1/3 患者 可 扣 及 上 腹部 肿块 ' 质 坚 
而 不 规则 。 其 他 体征 如 肝 胜 肿 大 、 黄 盖 、 腹 水 、 左 锁骨 上 淋 
巴结 肿 大 、 直 肠 前 隐 窒 肿块 常 提示 远 处 转移 。 

(三 ) 并 发 症 ” 骨 癌 可 发 生出 血 ,穿孔 ,梗阻 , 胃 肠 疤 
管 . 胃 周围 业 连 及 脓肿 形成 等 。 





(四 ) 伴 癌 综 合 征 有些 骨 冶 可 以 分 泌 某 些 特殊 激素 
或 具有 某 些 生物 活性 的 物质 而 引起 某 些 特殊 的 临床 表现 称 





合 征 。 四 皮肤 表现 :LeserTrelat 
并 迅速 加 重 的 脂 溢 性 角 化 病 、 黑 束 皮 病 和 
多 发 性 神经 炎 、 小 脑 变性 


综合 征 : 微 血管 病 性 贫血 等 ;@@ 膜 性 肾病 等 。 









【辅助 检查 】 

(一 ) 内 镜 “ 内 镜 检 查 和 活检 ,是 诊断 胃痛 最 重要 、 最 
可 靠 的 方法 。 目 前 内 馆 诊 断 的 先进 水 乎 应 体现 在 早期 胃癌 
的 诊断 率 上 。 

1. 胃镜 “是 诊断 肯 癌 
2. 色素 内 镜 ( 可 选 ) 
蓝 肌 脂 染 色 ， 以 

3. 放大 内 镜 { 可 选 ) 生 接 观察 骨 番 蜡 表 而 
形态 .根据 骨 小 门 形状 及 表面 血管 形态 可 准确 鉴别 良 恶 性 
病变 :与 染色 剂 配 合 使 用 效果 更 好 .有 助 于 提高 小 阅 灶 、 微 








4 重要、 最 可 靠 的 方法 。 
伶 查 完成 后 ,建议 对 临 
0 岁 的 受 检 者 常规 行 








用 





第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾病 
小 癌 灶 及 异型 增生 的 检 出 率 。 

4. 超声 内 镜 检 查 (EUS) ”提高 对 病变 性 质 和 累及 深度 
的 判断 能 力 。 诊 断 浸润 深度 的 准确 性 为 65 站 一 92 吧 .淋巴 
结 转移 的 准确 性 为 50% 一 90%。 是 局 部 切除 包括 内 镜 锋 
膜 切 除 (EMR) 和 内 镜 素 膜 下 层 切 除 (ESD) 的 必要 检查 。 

(二 ) 影像 学 检查 四 

1. X 线 检查 上 消化 道 气 外 双重 对 比 造影 是 诊断 四 | | 
瘤 的 重要 方法 。 特 别 适宜 用 于 高 度 怀疑 而 胃镜 检查 阴性 的 @ ) 
浸润 性 胃癌 (皮革 骨 ), 可 见 苛 膜 宁 乱 、 骨 腔 缩 小 .胃壁 仿 硬 、"… 一 ~ 一 
无 蜂 动 波 。 

2. CT 检查 CT 扫描 已 常规 应 用 于 胃癌 患者 术 前 分 
期 ,对 肿瘤 分 期 的 准确 性 达到 43 色 一 82%%。 

3. 正 电 子 发 射 计算 机 断层 扫描 仪 (PEWCT) ”在 术 前 
分 期 方面 PET/CT 的 精确 度 高 于 CTCPET/CT 为 68%， 

CT 为 53%)。 但 约 36% 的 腹膜 小 转移 灶 患 者 在 PET 检测 
中 不 显 像 。 

(三 ) 组 织 学 诊断 ”组 织 病理 学 是 胃癌 的 确诊 依据 。 
在 治疗 开始 前 .应 尽 可 能 获得 病理 学 诊断 。 

(四 ) 肿瘤 标志 物 ” 癌 胚 抗原 (CEA) 在 40% 一 50 听 的 
胃癌 病例 中 升 高 .在 随访 而 非 普 查 和 诊断 中 有 一 定 意义 。 
其 他 肿 癌 标 志 物 (CA19-9、CA125、CA724 等 ) 均 有 可 能 在 
部 分 骨 瘤 病例 中 出 现 不 同 程度 的 升 高 ,但 均 无 得 查 或 诊断 
价值 。 

(五 ) 其 他 有 非 消 化 道 症状 且 无 法 除外 其 他 脏 器 如 
脑 ` 骨 转移 者 ,应 通过 相应 检查 手段 除外 远 处 转移 .女性 患 
者 需 行 盆腔 相关 检查 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

凡 有 下 列 情况 者 ,应 高 度 答 惕 ,并 及 时 进行 置 肠 钢 餐 共 
线 检查 、 骨 镜 和 活 组 织 病理 检查 ,以 明确 诊断 :D40 岁 以 后 
出 现 中 上 腹 不 适 或 疼痛 ,无 明显 节律 性 并 伴 明显 食欲 缺 么 
和 消瘦 者 ;@ 置 湿 疡 患者 .经 严格 内 科 治 疗 而 症状 仍 无 好 站 
者 ;四 慢性 萎缩 性 胃炎 伴 有 肠 .上皮 化 生 及 不 旺 型 增生 内 
息肉 福 2cm 者 ;加 中 华 以 















上 患者 、 


肥 J 


还 需 与 原 发 性 恶 








实 理 腊 脱 垩 等 良性 病 空 相 鉴别 
时 等 骨 部 其 他 恶性 肿瘤 由 
防 六 、 假 性 淋巴 冲 、 异 物 内 
[与 横 结 肠 或 
里 首相 区 别 .。 










:星期 治疗 :时期 发 现 ,星期 诊断 、 量 
关键 ;人 于 术 为 ] 





期 治疗 是 提 冲 的 关键 
手术 为 中 心 .开展 化 疗 、 放 i 


是 改 若 入 竟 预 后 的 重要 斑 眉 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





胃癌 的 治疗 方案 的 选择 :I 期 胃癌 可 视 为 早 冶 -以 根 
治 性 手术 切除 为 主 。 一 般 不 主张 辅助 治疗 ;@ 本 期 骨 癌 可 
视 为 中 期 ,根治 性 手术 切除 为 主 , 术 后 常规 辅 以 化 疗 、 人 免疫 
治疗 。@ 卫 期 胃癌 已 属 进 展期 ,手术 以 扩大 根治 性 切除 为 
主 , 术 后 更 应 强调 放 化 疗 . 靶 向 治疗 等 综合 性 疗法 ;@T 期 
胃癌 属 晚 期 ,以 非 手 术 治 疗 为 主 。 
(一 ) 手术 治疗 手术 切除 是 胃癌 的 主要 治疗 手段 .也 
是 目前 能 治愈 胃癌 的 唯一 方法 。 胃 癌 手 术 分 为 根治 性 手术 
和 姑息 性 手术 ,应 力争 根治 性 切除 。 对 于 Tis( 原 位 瘤 
Tu 期 患者 .无 论 身体 状况 评估 如 何 , 有 经 验 的 中 心 均 可 行 
内 镜 下 黏膜 切除 术 (EMR) 和 内 镜 下 黏膜 下 和 剥离 术 (ESD)、 
参见 本 篇 第 二 章 “ 内 镜 在 消化 系统 疾病 中 的 应 用 "”。Tum 一 
Ts; 应 切除 足够 的 胃 ,保证 显微镜 下 切 缘 阴 性 (一 般 是 距离 
肿瘤 icm) 。T: 期 肿瘤 应 将 累及 组 织 整 块 切除 。 无 法 切除 
的 肿瘤 除非 存在 症状 ,否则 不 应 行 姑息 性 置 切除 ,可 行家 空 
肠 吻 侣 术 或 胃 造 瘘 术 缓 解 症状 。 
此 外 通过 内 镜 应 用 电 灼 激光、 微波 注射 无 水 乙醇 ( 酒 
精 ) 等 方法 亦 可 取得 一 定 效果 。 对 于 出 血 和 梗阻 的 患者 ,内 
镜 下 金属 支架 置 人 术 和 经 皮 胃 镜 内 造 瘘 术 的 治疗 方案 已 经 
占据 了 和 传统 外 科 手 术 同 等 重要 的 位 置 。 
腹腔 镜 探查 作用 受到 重视 ,NCCN 指南 建议 对 T; 或 淋 
巴结 阳性 的 患者 考虑 腹腔 镜 探查 确定 分 期 ,并 进行 腹腔 冲 
洗 。 腹腔 冲洗 液 脱 落 细 胞 学 检查 阳性 ,是 提示 根治 术 后 高 
复发 风险 的 独立 预测 因素 。 
(二 ) 非 手术 治疗 
1. 化 学 疗法 ”主要 用 于 3 个 方面 : 术 前 新 辅助 化 疗 ， 
通过 缩小 原 发 烤 ,降低 分 期 , 增 大 根治 性 切除 可 能 性 : 术 后 
辅助 化 疗 , 旨 在 根治 性 切除 术 后 ,清除 隐匿 性 微 转移 灶 , 防 
止 复发 ;而 对 肿瘤 播 散 者 , 则 希望 通过 化 疗 可 以 控制 症状 
延长 生存 。 
5-FU 是 胃癌 治疗 的 基础 药物 .衍生 物 通 过 改善 剂型 而 
增 效 。 优 气 啶 (UFD) 是 FT 207 和 尿 喀 啶 1 : 4 混合 物 ,后 
者 在 细胞 内 抑制 5-FU 降解 而 增 效 ;S1 是 新 一 代 UFT 类 
药物 的 代表 ,配方 中 CDHP 可 抑制 5FU 降解 。 去 氧气 尿 
在 (5-DEFUR) 疗 效 指数 大 于 5-FU 的 7 一 10 倍 。 卡 培 他 滨 
经 栈 作 用 后 生成 活性 5-FU, 在 肿瘤 中 浓度 是 正常 组 织 的 
3 一 10 倍 ,副作用 绞 5-DFUR 少 。 
新 一 代 药 物 : 紫 杉 类 : 紫 杉 醒 (Paclitaxel) 和 和 多 西 紫杉醇 
(Docetaxel); 
第 三 代 铀 类 : 奥 沙 利 铂 (Oxaliplatin); 
折 扑 异 构 酶 工 抑 制剂 : 伊 立 替 康 (CPT 11): 
新 型 1{ 服 狂 记 啼 虐 培 他 流 (CCapccitabine) 和 S 1 
(1) 挽救 治疗 (姑息 化 疗 ): 晚 期 骨 
与 节 仁 支持 治疗 相 比 较 , 化 疗 能 归 显 l 在 
生 在 率 方面 .联合 化 疗 疗效 优 于 5-FU 单 药 。 联合 化 疗 中 - 
;FU 和 DDP 联合 加 或 不 加 总 环 类 药物 ,以 加 总 环 类 药物 
省 效 较 好 天 培 他 流 和 奥 沙 利 铀 代替 FU 和 DDP 作为 J 
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类 证 据 获 得 NCCN 推荐 。 

而 三 药 联 合 方案 并 未 显示 出 较 两 药方 案 明 显 的 优势 。 
改良 的 多 西 他 赛 联 合 FU 和 DDP 方案 减少 了 毒性 ,可 使 身 
体 状况 好 的 患者 获 益 。 

2012 NCCN 推荐 DCF 及 其 改良 方案 、ECF 及 其 改良 
方案 .5-FU 为 基础 的 化 疗 方案 .紫杉醇 为 基础 的 化 疗 方案 
为 一 线 治疗 方案 ;指南 还 增加 了 二 线 治疗 推荐 ， 包括 伊 立 蔡 
康 单 药 或 联合 DDP. 多 西 他 赛 单 药 或 联合 紫 杉 苹 十 伊 立 闪 
康 方案 。 


临床 常用 方案 如 下 : 








1) ELF 

CF 300mg/m 和 静脉 j 注 (lOmin inf) 第 1 一 3 天 
VP-16 120mg/mz ”静脉 滴 注 (50min inf) 第 1 一 3 ES 
5-FU ”500mg/m? 静脉 滴 注 (50min inf) 第 1 一 3 天 
每 3 一 4 周 重复 ,适合 治疗 65 岁 以 上 的 老年 胃癌 患者 。 
2) ECF 

EPLADM 50mg/m ”前 脉 滴 注 第 1 天 

DDP 60mg/nY¥ ”静脉 滴 注 第 1 天 
5-FU 200mg/m: ”持续 静脉 滴 注 第 1 一 ?1 天 


每 4 周 重复 

目前 欧洲 许多 学 者 将 ECF 作为 胃癌 的 标准 方案 ,并 在 
许多 临床 研究 中 作为 对 由 方案 。 

3) FOLFOX 











FOLFOX4 

Oxaliplatin ”85mg/m? ”静脉 滴 注 (2 小 时 ) 第 1 天 
CF 200mg/m2? 静脉 滴 注 (2 小 时 ) 第 1.2 天 
5-FU ”400mg/m: 静脉 滴 注 第 1.2 天 
5-FU 600mg/m? 持续 静脉 滴 注 (22 小 时 ) 第 12 天 
FOLFOX6 

Oxaliplatin < 100mg/ m? 静脉 泣 注 (2 小 时 ) 第 1 天 
CF 400mg/m’ 静脉 滴 注 (2 小 时 ) 第 12 天 
5-FU 400mg/m? 静脉 滴 注 第 1 天 
5 FU 2400~3000mg/m? 持续 静脉 滴 注 (46 小 时 ) 
FOLFOX 方案 每 2 周 重复 

4) EX 

EFPIADM 50mg/ m: 静脉 滴 注 第 1 天 
Oxaliplatin 130mg/ mm 静脉 滴 注 (2 小 时 ) 第 1 天 
Capecitabine 。 1000mg/m? 每 日 2 次 口服 第 1 一 1 天 
每 3 周 重复 

5) DOCF 

Mentaxel «Vora/ine 毅 脉 消 注 第 1 天 
DDP 60~75mg m’ 前 脉 滴 注 第 1 大 
-FU 00mgim: 。d 持续 静脉 注 注 第 1~5 大 


笨 4 周 重复 

DCF 方案 不 良 反应 较 严 重 
稚 风险 比 稍 差 ,不 家 用 于 老年 办 
良 DCF 方案 


二 65 岁 的 患者 中 治疗 获 
者 。 晶 前沿 有 多 种 改 









6) Sl 单 药 或 联合 治疗 

Sl 单 药 : 体 表 面积 过 1.25m: 40mg 每 日 2 次 口服 ; 
1.25mY 声 体 表 面积 二 1. 5m* 50mg 每 日 2 次 口服 ; 体 表面 
积 宇 1. 5m? 60mg 每 日 2 次 口服 ,4 周 , 停 2 周 。 可 用 于 年 
老 体 弱 、 体 力 状况 较 差 的 患者 。 

Sl 联合 DDP; Sl 40 一 60mg, 每 日 2 次 .3 周 ,休息 2 
周 ,DDP 60mgy/m 第 8 天 静脉 滴 注 。 

7) FOLFIRI 方 案 


CPT-11 180mg/m? 静脉 滴 注 (90 分钟) 第 1 天 

CF 200mg/m: 静脉 滴 注 (2 小 时 ) 第 1.2 天 
5FU ”400mg/m* 静脉 注射 ( 推 注 ) 第 1.2 天 
5-FU ”600mg/m* 静脉 滴 注 (22 小 时 ) 第 1.2 天 


每 2 周 重复 ,28 天 为 1 周期 

目前 仍 不 能 确定 晚期 胃癌 的 规范 标准 化 疗 方案 。 临 床 
上 化 疗 方案 的 选择 需 依 患 者 的 一 般 状况 、 治 疗 的 耐 受 性 和 
肿瘤 内 科 专 家 的 个 人 经 验 而 决定 。 

2. 辅助 治疗 

(1) 术 前 化 疗 (新 辅助 化 疗 ) : 术 前 化 疗 用 于 估计 根治 
手术 切除 有 困难 或 不 可 能 , 且 有 远 处 转移 倾向 的 局 部 晚期 
胃癌 。 术 前 辅助 化 疗 的 多 个 临床 试验 有 了 肯定 的 结果 ,大 
多 新 辅助 化 疗 采 用 术 前 3 个 疗程 化 疗 ,MAGIC 试验 提示 
ECF 方案 在 新 辅助 化 疗 中 的 合理 性 。( 见 挽救 治疗 ) 

(2) 术 后 辅助 化 疗 ;早期 胃癌 根治 性 手术 ,其 中 Ti 
和 TN 中 无 不 良 预后 因素 的 患者 只 需要 随访 ;但 Ts 中 
有 不 良 预后 因素 的 患者 (肿瘤 细胞 分 化 差 \ 分 级 高 .淋巴 管 
血管 有 侵犯 ,年 龄 二 50 岁 ) 和 中 晚期 角 癌 接受 根治 性 或 姑 
术 后 都 需 接受 辅助 治疗 。XCCN 指南 推荐 进展 其 
(TT 以 上 或 NN 十 ), 术 后 可 行 紫杉醇 联合 放疗 的 治疗 方 
案 ( 工 级 证 据 ); 术 前 新 辅助 治疗 的 患者 ,建议 术 后 可 用 
ECF 或 改良 方案 进行 治疗 ( 工 级 证 据 )。 最 近 随 访 数据 显 
示 ,S1 单 药 销 助 化 疗 可 提高 骨 癌 患者 术 后 5 年 生存 率 。 

对 于 局 部 晚期 的 骨 痪 患者 需 术 后 辅助 化 疗 , 在 大 多 学 
者 已 达成 共识 ,但 化 疗 方案 ,辅助 化 疗 持续 的 时 间 尚 无 规 
范 。 术 后 辅助 化 疗 多 以 静脉 全 身 化 疗 为 主 ,也 有 同时 进行 
术 后 早期 腹腔 内 化 疗 。 

建议 化 疗 方案 : 

1) FOLFOX: 见 "挽救 治疗 ”。 

2) ECF 方 案 : 见 “挽救 治疗 ”。 

腹腔 内 化 疗 对 清除 腹腔 内 转移 或 复发 的 肿瘤 有 较 好 疗 
效 ,一 般 提 俏 大 容量 (2L 左右 ). 大 剂量 (如 5FU.MMC、 
DDP) 给 药 ,化 疗 药物 灌注 液 加 温 至 42C 左 右 可 提高 疗效 、 
低 渗 液 在 短 时 间 内 也 有 杀 灭 癌 细 胞 的 作用 。 

抗 阁 药物 的 草 性 作用 主要 为 消化 道 反应 .心脏 ,造血 系 
统 . 肝 肾 功 能 损害 、 脱 发 与 皮肤 反应 。 用 药 期 间 点 定期 从 

















i 出 作用 |。 
要 用 于 因 洲 术 后 辅助 治 





(三 ) 放射 治疗 ”放射 治疗 


第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾病 


疗 .不 可 手术 的 局 部 晚期 角 癌 的 综合 治疗 .以 及 晚期 骨 癌 的 
嫩 息 涌 疗 .可 使 用 常规 放疗 技术 。TsN, 期 患者 可 随访 或 采 
取 放 化 疗 联合 ( 气 尿 喀 喧 (FU) 或 紫 杉 类 为 基础 联合 放疗 增 
敏 ) 治 疗 。 


(四 ) 靶 向 治疗 ”其 高 效 低 毒 特性 越 米 越 引起 临床 医 








师 的 重视 。 E 
1 HER2 检查 ”NCCN 指南 建议 .对 不 能 手术 的 局 部 | ‘ 2 
进展 期 骨 靖 ,复发 或 转移 的 胃 或 骨 食 管 结合 部 癌 , 治 疗 前 应 | | |(0) 








采用 免疫 组 化 (IHC) 或 荧光 原 位 杂交 (FISH) 检 测 人 表皮 一 ~ 
生长 因子 受 体 2(HER2) 过 表达 情况 。HER?2 强 阳 性 患者 

可 应 用 曲 妥 珠 单 抗 联合 化 学 治疗 。 首 次 gmg/kg 静脉 给 

药 .以 后 每 3 周 按 6mg/kg 给 药 。 

2. 表皮 生长 因子 受 体 (EGFR) 抑 制药 “EGFR 属 酷 毛 
酸 激酶 受 体 , 在 进展 期 胃癌 高 度 表 达 。EGFR 抑制 药 包 括 
胞 外 单 抗 (mABs) 如 西 妥 昔 单 抗 等 ;: 胞 内 抑制 药 CTKIs) ,如 
吉 非 革 尼 、 拉 帆 替 尼 等 。 上 述 药 物 与 标准 化 疗 方案 联合 的 
多 项 四 期 研究 正在 进行 中 。 

3. 血管 生成 抑制 剂 ”肿瘤 血管 生成 与 肿瘤 生长 .转移 
有 关 。 血 管内 皮 生 长 因子 (VEGF) 在 胃癌 组 织 中 的 表达 与 
胃癌 复发 .预后 有 关 。 贝 伐 单 抗 ( 阿 瓦 斯 汀 ) 是 重组 人 源 化 
抗 VEGF 单 抗 ,其 与 顺 铂 、 依 立 替 康 联 合 治疗 晚期 胃癌 的 
工期 临床 研究 已 完成 。 

(五 ) 中 药 治疗 ”可 作为 对 晚期 胃癌 的 一 种 辅助 治疗 。 

(六 ) 营养 支持 ,其 他 症状 的 控制 ”合理 补充 营养 或 人 
工 营养 支持 。 如 果 患 者 不 能 口服 进食 .应 考虑 肠 内 管 饲 营 
养 。 积 极 缓解 疼痛 .食欲 缺 乏 、 恶 病 质 、 贫 血 . 出 血 等 症状 ， 
改善 患者 生活 质量。 





【随访 】 

所 有 接受 治疗 的 患者 都 应 进行 随访 。 一 般 为 治疗 后 
1 一 3 年 内 每 3 一 6 个 月 1 次 ,治疗 后 3~5 年 每 6 个 月 1 次 ， 
5 年 后 每 年 1 次 。 












六 的 预后 取决 于 肿瘤 的 部 位 与 范围 .& 昌 浸润 

术 方 式 等 。 女 性 较 男 
5 年 存活 率 : 
后 可 达 90% 以 上 , [期 轩 疗 为 70 史 左右 , 亚 | 
25 和 一 50 半 .期 表 癌 <<100 。 











族 中 并 携 带 CDEFL 种 邓 


渔 .可 考虑 实施 预防 性 骨 切 除 术 


Ml 





，3% 一 11%。 发 病 年 龄 以 50~59 岁 最 党 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


二 、 其 他 胃 亚 性 肿瘤 


(一 ) 原 发 性 骨 淋 巴 瘤 (primary lymphoma of stomach) 
是 原 发 于 胃 ,起 源 于 黏膜 下 层 淋巴 组 织 的 恶性 肿瘤 .是 冒 瘤 
以 外 胃 内 发 病 率 最 高 的 恶性 肿瘤 : 约 占 所 月 恶性 肿瘤 的 
常见 ,儿童 罕见 ,男性 














病变 多 好 发 于 胃 实 部 及 幽门 前 区 ,病理 组 织 学 上 绝 大 
部 分 是 了 细胞 淋巴 瘤 , 呈 低 度 恶性 ,并 具有 局 限 化 趋势 , 即 
黏膜 相关 淋巴 组 织 淋 巴 并 (mucosa associated lymphoid tis 
sue lymphoma,MALT) 。 

病因 与 发 病 机 制 尚 未 完全 阐明 。 但 研究 发 现 骨 
MALT 淋巴 瘤 的 Hp 检 出 率 可 高 达 80% 以 上 ;有 效 抗 Hp 
治疗 可 引起 了 胃 MALT 淋巴 瘤 的 消退 。 认 为 在 Hp 感染 
情况 下 , 胃 黏 膜 由 淋巴 细胞 性 骨 炎 不 断 发 展 为 MALT 淋巴 
瘤 。 染 色 体 移 位 t11; 18)(q21;q21) 影响 对 Hp 根除 的 反 
应 ,并 容易 复发 。 

本 病 的 临床 症状 缺乏 特异 性 。 早 期 症状 不 明显 ， 
见 的 是 上 腹痛 .食欲 缺乏 或 大 食 . 消 瘦 等 。 
孔 .幽门 梗阻 发 生 率 较 低 。 

X 线 钢 餐 表现 黏膜 粗大 、 亲 乱 . 广 泛泛 润 可 形 如 皮革 
因 ; 也 可 表现 为 腔 内 多 发 不 规则 和 化 样 充 锚 4 缺损 。 
如 * 牧 卵石 样 " 改 变 , 易 误诊 为 家 

胃镜 表现 为 :外 胃 内 多 鸭 
例 单 发 或 多 发 不 规则 呈 地 图 状 
明显 侦 硬 感 ;多 异常 粗大 的 素 腊 
病 上 膜 下 层 , 应 于 适 : 
断 阳 愧 
疾病 主要 采用 Musshoff 改良 的 Ann Arbor 分 期 系统 
CT 利 超声 内 镑 能 提供 大 多 数 轩 淋巴 将 的 分 期 , 某 种 程度 
FEES 优生 外 Ts 

应 与 骨 瘤 、 假 性 淋巴 瘤 .慢性 骨 
村 鉴别 。 

Hp 阳性 的 MALT 淋巴 将 首选 抗 Hp 治疗 ,大 多 数 病 
例 可 发 现 肿 鸣 消退, 尤其 当 病 变 分 期 为 和 廿 1E 者 。 对 
HP 根除 无 效 , 分 期 为 1E 一 [IE 的 骨 MAI 了 可 考虑 放射 
治疗 。 化 疗 和 丢 向 治疗 可 用 于 各 期 的 由 MALT 淋巴 瘤 。 
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消化 道 出 血 、 穿 








办 1937D7 s 

节 状 隆起 或 扁平 型 肿块 ， 

万. 底 平 边缘 增 厚 , 胃 态 无 
蜂 。 册 于 内 淋巴 瘤 

宁 度 、 多 部 位 取材 .提高 诊 






















炎 淋 巴 组 织 反应 性 增生 





而 外 科 手 术 往 往 限 于 治疗 穿 筷 ,内 科 治 疗 无 效 的 出 血 等 并 
发 症 。 

预后 与 肿瘤 大 小 .浸润 范围 ,用 痴 纠 织 类 型 .治疗 方式 
有 关 


(二 ) 胃 类 癌 (gastric carcinoid tumors) 少见 
3%% ， 工 型 主要 表现 为 习性 鞭 缩 
后 较 好 :上 型 常 与 Zollinger Ellison 红 


:的 上古 类 
血 ; 陡 


四 






兴 


1 水 
日 买 全 


合 征 但 关 、 






山 型 散发 、 


少见 . 题 1 





。 一 般 可 在 内 镜 下 切除 肿瘤 .并 定期 随访 ;对 大 的 无 带 病 
ee 变 应 外 科 手 术 切除 。 术 后 定期 随访 。 
(三 ) 骨 转 移 性 癌 ( metastatic carcinoma) 少见 ,发 病 
率 0.2%% 一 5.4 兴 。 义 线 下 表现 为 “ 牛 腿 征 ”; 内 镜 下 为 单 2 
或 多 发 条 膜 下 病灶 ,多 位 于 四 体 上 部 , 忆 于 胃 腔 伴 坏 死 
出 血 。 治 疗 与 原 发 性 肿 竟 相 似 . 以 放 化 疗 为 主 。 









三 、 胃 良性 肿 癌 
轩 和 良性 肿 痛 占 胃 肿 瘤 的 ] 交 ~~5%， 可 分 为 上 皮 性 肿瘤 
和 非 i 肿 竟 (来 源 于 家 喜 间 于 组 织 )。 
(一 ) 胃 息 肉 (gastric polyps)” 组织 堂 
瘤 性 即 腺 瘤 性 息肉 ; 非 肿 注 性 包括 增生 
错 构 瘤 性 筷 肉 等 。 也 可 以 是 由 肠 道 息 内 病 的 表现 之 一 。 
腺 瘤 性 息肉 多 见于 40 岁 以 上 男 '1 
再 分 为 管状 、 绒 毛 状 腺 闭 。 常 单 发 ,其 
L 头 状 。 早 期 无 症状 . 当 息肉 4 tie 
出 血 、 全 用 。 腺 交 : 一 40% ,管状 腺 
与 织 织 学 








































瘤 的 关 
状 腺 瘤 前 
和 常 单 发 ,小 而 无 带 ， 家 hs 光 消 。 

变 , 但 发 生息 肉 的 黏膜 可 能 伴 有 有 鞭 缩 . 世 化 gg 增生 .应 
了 重视 。 

冒 猪 膜 炎症 可 呈 结 
性 纤维 息肉 。 

内 镜 检 查 是 确诊 息肉 及 其 性 质 的 最 常用 、 可 靠 的 方法 ; 
庄 检 度 选 取 角 内 商 优 不平 关外 政变 , 康 们 澳 处 ,并 旬 折 
其 顶部 和 和 基底 部 。 

内 僻 下 息肉 切除 术 是 首选 方法 .定期 内 锐 随 访 。 对 可 
能 发 让 并 发 症 ,内 镜 下 不 能 切除 的 广 示 息肉 应 手术 切除 
如 发 现 恶 变 组 织 . 则 按 因 闹 处 理 。 

(二 ) 胃 黏膜 下 肿瘤 {gastric submucosal tumor) 较 少 
见 。 表 而 有 正常 秋 膜 黎 访 .大 多 数 是 正 上 皮 源 性 的 , 除 蜡 位 
胰腺 外 ,长 克 的 问 | ,主旨 有 间 质 痛 、 神 经 组 织 
肿 状 纤维 痴 、 此 肪 瓶 、 宗 。 以 闻 质 疹 地 常 见 。 

内 镜 特征 有 :四 时 打 状 、 灶 球形 或 球形 降 赵 ;四 基底 多 
宽大 ,境界 不 大 明显 ;加 表面 黏膜 紧张 兆 洲 ,色泽 与 周 关 答 
复审 同 , 项 部 可 出 现 坏死 溃疡 ;@ 可 见 到 桥 形 皱 监 。 

轨 肠 道 间 质 瘤 见 太 篇 第 六 冶 第 王 节 。 


炎 性 假 息 肉 或 炎 





,表现 为 


让 轩 
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第 五 季 胃 部 手术 后 的 
倪 燕 君 ” 杨 乘 辉 
无 论 因 良性 或 恶性 疾病 所 进行 的 胃 大 部 或 全 胃 切 除 
术 , 术 后 皆 有 发 生 并 发 症 的 可 能 。 这 些 并 发 症 依 其 发 生 的 
时 间 , 大 致 可 分 为 两 类 。 一 类 称 近期 并 发 症 , 多 在 术 后 2 局 
内 发 生 ,如 十 二 指 肠 残 端 漏 . 胃 肠 道 出 血 . 急 性 输入 祥 或 输 
出 祥 梗 阻 ,胰腺 炎 和 胃 排 空 障碍 等 ,此 类 疾病 多 由 外 科 医 师 
处 理 。 另 一 类 是 在 术 后 远 期 发 生 的 , 称 为 冒 部 手术 后 的 远 
期 并 发 症 (long-term complications post gastric operation)。 
本 章 人 氢 述 的 包括 :倾倒 综合 征 
疡 复发 、 碱 性 反 流 性 胃炎 、 残 胃癌 及 


















一 、 倾 倒 综合 征 
倾倒 综合 征 (dumping syndrome) 包 括 早期 倾倒 综合 征 
与 晚期 倾倒 综合 征 , 后 者 又 称 为 父 后 低 血 要 综合 征 。 


早期 倾倒 综合 征 


早期 倾倒 综合 征 系 指骨 部 手术 后 .由 于 失去 山门 及 家 
的 正常 生理 功能 , 肖 内 食 糜 突然 进入 十 二 指 肠 或 空肠 而 引 
起 的 一 系列 症状 。 

任何 类 型 的 骨 手 术 后 皆 可 并 发 倾倒 综合 征 。 据 报道 毕 
氏 ] 式 比 毕 氏 工 式 术 后 发 病 率 更 高 ,多 达 15% 一 45% 的 号 
者 术 后 6 个 月 内 发 生 此 综合 征 。 胃 切除 越 多 ,吻合 口 越 大 ， 
发 病 率 越 高 ,切除 胃 2/3 者 发 病 率 40 吧 左右 ,切除 3/1 者 
则 约 为 50%。 甚 至 有 人 认为 胃 手 术 后 几乎 所 有 的 病例 玫 
或 多 或 少 地 有 倾倒 综合 征 的 表现 ,但 大 多 随 着 时 间 的 推移 
而 减 匈 。 主 要 中 因 为 患者 逐步 习惯 于 自我 饮食 调节 而 减轻 
了 症状 。 


率 更 












【病因 与 发 病 机 制 】 

搞 倒 综合 征 的 发 病 机 制 较为 复杂 ,为 多 因素 综合 作用 
的 结果 ,可 能 与 下 列 央 素 有 关 。 

(一 ) 血 容量 下 降 “ 角 切 除 术 后 ,患者 失去 了 幽门 的 调 
入 功能 , 残 胃 窑 积 缩 小 ,以 及 迷走 神经 切除 后 影响 了 稳 后 自 
的 舒张 以致 进 食 后 大 芷 高 滩 性 食 究 又 然 铬 人 上 一 指 助 与 
空肠 ,引起 大 量 细胞 外 液 迅速 转运 至 肠 次 内 , 导 歼 血 容 已 下 
降 .血糖 明显 升 高 ,在 揭 时 间 内 .可 有 允 达 1 上 循环 血 容 此 


















的 液体 渗入 肠 腔 ,致使 血液 发 生 浓缩 ,电解 质 案 乱 , 引 起 脉 
速 .虚脱 等 症状 。 而 乡 达 上 千 毫 升 的 液体 积聚 于 肠 道 内 将 


第 五 章 ” 明 十 二 指 肠 疾病 


使 肠管 膨胀 . 蜂 动 亢进 和 排 空 加 速 ,引起 腹痛 、 腹 海 。 
(二 ) 消化 道 激素 的 作用 ”由 于 小 肠 膨 胀 和 肠 腔 渗 
透 压 的 剧变 .可 以 刺激 多 种 消化 道 激素 的 释放 .如 绥 激 
肤 、 血 管 活性 肠 肽 、 肠 高 血糖 素 、5- 羟 色 胺 、 神 经 降 压 吕 
胃 抑 肽 、 胰 多 肽 、 角 P 物 质 、 慢 反应 素 、 胰 岛 素 种 血 
管 紧张 素 等 ,名 曾 被 认为 与 本 征 的 发 生 有 关 . 但 目前 尚 
无 定论 。 

(三 ) 神经 精神 因素 “神经 精神 因素 可 致 幽 门 调节 功 
能 障碍 而 致 胃 排 空 加 快 。 此 外 .肠管 的 快速 膨胀 和 下 垂 可 “一 
同时 刺激 腹腔 神经 从 ,引起 神经 反射 作用 。 

神经 内 分 小 的 共同 作用 可 导致 一 系列 血管 舒 缩 功 能 和 
胃 肠 道 功能 的 类 乱 . 具 体 机 制 尚 不 清楚 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 消化 道 症状 。 常 在 餐 后 20~30 分 钟 时 发 作 , 患 
冰 感 上 上 股 饮 胀 不 适 、 恶 心 、 哎 吐 、 暖 气 、 肠 鸣 音 频繁 , 阵 发 性 
脐 膨 绞 痛 , 继 而 大 量 腹泻。 

(二 ) 循环 系统 症状 ”包括 乏力 、 头 私 、 眩 汪 、 极 度 软 
安 


时、 大 汗 淋 沈 ,面色 潮红 或 苍白 ,心动 过 速 . 烦 躁 不 安 








系 、 





车 
条、 
























i 、 匡 胸 。 
倾倒 综合 征 多 发 生 于 胃 切 除 后 1 一 3 周 患 者 开始 饮食 
时 .在 报信 大 如 全 含 糖 液体 和 淀粉 类 食物 后 最 易 发 生 . 一 般 经 
60 一 90 分 钟 可 自行 缓解 。 首 弱 无 力 、 神 经 质 者 较 易 发 生 。 
年 轻 女 性 多 见 。 术 后 较 骨 淡 疡 术 后 多 见 。 毕 





十 二 指 肠 







氏 工 式 术 后 多 发 生 循环 系统 症状 ,而 毕 氏 机 式 术 后 易 发 生 
消化 道 症状 . 且 症 状 多 较 重 
【诊断 】 

根据 病史 和 上 典型 症 状 即 可 作出 诊断 。 不 典型 者 可 作 下 
列 检查 


(一 ) 倾倒 激发 试验 ”空腹 口服 75g 区 荀 糖 (50% 简 萄 
糖 150ml) .或 经 导管 注射 0 和 莘 萄 粮 (20% 艾 欧 糖 250ml) 
于 十 三 指 肠 隆 部 或 空肠 十 部 ， 出 现 有 六 大 省 为 阳性 :。 

(二 ) 血液 检查 ”发 病 时 血细胞 比 容 增 高 . 血 钠 、 血 筑 
升 商 而 备 狸 降低。 血糖 壕 商 : 血浆 胰岛 素 含 量 升 癌 . 后 
贰 则 血 糙 降低 .可 有 有 邮 于 诊断 

(三 ) 其 他 检查 入 线 版 部 平 片 可 见 骨 肠 吻 全 看 远 端 
肠管 扩张 ,有 液体 注入 。 胃 排 空 检查 如 屈 正 常 或 减缓 则 可 
排除 本 症 。 轩 镜 和 钢 餐 检查 可 帮助 确定 解剖 和 功能 变化 。 

















(一 ) 饮食 调理 ”大 元 数 轻 、 中 度 患 普 经 调 
状 能 i I 包括 少 久 多 餐 ， 进 低 刁 、 商 储 让、 
:去 后 平 允 20 一 so 分 钟 可 减轻 症状 的 







{ 二 ) 药物 治疗 “可 等 卡 在 次 而 20~30 分 钟 时 服用 抗 
j 物 .以 阻 庄 过 度 的 家 肠 问 动 ， 口服 申 柴 矿 丁 虞 


L929 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





(D860)0. 5 一 1.0g. 可 以 缩短 高 血糖 症 的 持续 时 间 而 减轻 
证 状 。e- 糖 音 水 解 酶 抑制 剂 能 抑制 双 粮 和 多 糖 的 水 区 
慢 肠 道 的 吸收 并 降低 渗透 压 .可 使 血糖 胰岛素 及 血 容量 的 
变化 减轻 而 减缓 症状 。 果 胶 可 增加 食物 的 黏稠 性 ,延缓 碳 
水 化 合 物 的 吸收 。 生长 抑 索 对 各 种 消化 道 激 素 有 抑制 作 

用 .并 能 抑制 骨 肠 和 胆道 的 运动 ,减少 骨 酸 和 胰 液 的 分 泌 ; 
| 用 量 为 奥 曲 肽 30 一 100pg, 每 日 3 次 , 餐 前 皮下 注射 ,能 有 

效 地 缓解 倾倒 综合 征 的 症状 。 
(三 ) 手术 内 科 治 疗 无 效 者 可 行 胃 空 肠 Roux-en-Y 
现 合 术 ; 或 在 残 冒 与 十 二 指 肠 残 端 间 插 入 一 段 约 10cm 北 
句 动 型 空肠 , 称 为 "倒置 空肠 间 演 术 ”, 有 效率 在 80 只 堪布 ; 
也 可 考虑 行 空 陶 代 骨 术 。 

晚期 倾倒 综合 征 
(late dumping syndrome) 
亦 称 为 餐 后 血糖 过 低 症 ,是 指 于 和 餐 后 1 一 2 小 时 内 发 生 

的 低 血 糖 症 。 发 生 率 较 低 , 约 占 全 部 餐 后 综合 征 的 25%。 





























【病因 与 发 病 机 制 】 

冒 切除 术 后 残 骨 排 空 过 速 ,葡萄 粳 迅 速 被 肠 黏膜 吸收 ， 
而 使 血糖 又 然 增 高 ,过 度 刺激 胰岛 泰 分 泌 引 起 本 症 。 当 血 
裙 浓 度 过 低 时 .引起 内 源 性 消 上 腺 索 释 放 , 可 出 现 疹 上 上 腺 崇 
增多 的 症状 。 





【临床 表现 】 
(一 ) 低 血 糖 症状 
本 出现 全 识 障 码 。 


(二 ) 肾上腺 素 增多 症状 


软 噶 、 头 华 、 倾 拌 出 冷汗 。 严 重 者 
心情 ,心动 过 速 等 。 


【诊断 】 
根据 病史 与 症状 诊断 不 难 , 发 病 时 作 血 楼 测定 更 可 确 


诊 。 洁 检测 血 中 胰岛 素 水 平 .排除 胰 品 来 精 : 













) 米 或 思 茶 人 研 丁 逐 , 以 


并 用 股 
数 胰 总 索 的 分 泌 而 活 发 本 症 。 


激 肤 
发 作 时 ,采用 和 喘 由 肽 涌 疗 亦 此 有 效 。 


二 、 盲 祥 综 合 征 





阅 谷 征 (bliad loop syndrome) 是 指 小 肠 内 容 物 在 
肠 腔 内 集 沾 币 细 菌 过 度 繁 第 


体重 减 铬 [ 









和 





及 神经 切 


学 敏 唐 罕 或 洗 袋 ( 昌 肠 祥 / 的 形成 并 发 生 洪 淤 市 引起 


1930) 





【病因 与 发 病 机 制 】 

正常 人 小 肠 上 段 仅 存在 少量 细菌 ,如 细菌 过 度 繁 殖 可 
引起 本 病 。 原因 有 :@ 骨 部 手术 后 ,进入 小 肠 的 细菌 数 超 
是 ;四 输入 祥 淤 滞 、 术 后 育 祥 .空肠 旁 路 、 肠 侧 侧 吻合 术 等 引 
起 肠 腔 内 细菌 清除 延 

小 肠 内 细菌 的 过 度 繁殖 可 损伤 小 肠 条 膜 ,影响 肠 道 对 
营养 物质 的 吸收 。 同 时 大 量 的 维生素 Bs 被 细菌 消耗 ,可 造 
成 维生素 Bl: 缺乏 。 此 外 ,大 量 的 细菌 可 将 结合 性 胆 盐分 解 
为 非 结合 性 胆 热 :影响 脂肪 微粒 的 形成 ,从 而 影响 脂肪 物质 
的 吸收 。 非 结合 胆 趟 还 能 刺激 肠 蜂 动 , 导 致 脂肪 泻 和 水 汽 。 







【临床 表现 】 

(一 ) 胃 肠 道 症状 ”腹泻 是 每 个 病例 名 有 的 表现 ,包括 
脂肪 海 和 水 演 。 常 有 腹胀 .腹痛 ,可 有 恶心 呕吐 , 烘 便 多 亚 
奥 。 侦 有 因 肠 祥 笑 膜 糜烂 或 湿 疡 形成 而 引起 消化 道 出 血 、 
穿孔 。 

(二 ) 消化 吸收 不 良 的 症状 ”由 于 维生素 Be 吸收 不 良 
和 被 消耗 , 常 引起 高 色素 性 大 细胞 贫血 , 亦 可 内 铁 疏 收 障 得 
而 有 低 色素 性 小 细胞 贫血 。 可 因 各 种 维生素 吸收 障碍 引 
等 。 由 于 消化 吸收 的 障 得 , 低 蛋 白 血 症 及 体重 减轻 十 分 
常见 。 

(三 ) 神经 系统 症状 “少数 患者 可 出 现 深部 感觉 受 拱 、 
步 态 不 稳 、 共 济 失调 、 册 张力 异常 等 神经 系统 症状 。 


根据 病史 和 腹 海 等 典型 症状 诊断 不 难 。 不 典型 的 病例 
可 作 下 列 检查 以 辅助 诊断 : 

(一 ) 小 肠 抽 吸 液 检查 “用 揪 管 法 取得 小 肠 波 作 细 拘 
培养 ,如 细菌 总 数 超过 103 /mn , 即 提示 小 肠 细菌 过 度 生 
长 。 亦 可 测定 小 肠 液 中 非 结合 性 胆 计 酸 ,本 征 为 阳性 。 

(二 ) 尿 排泄 物 测 定 ” 尿 兰 侠 和 酚 是 弄 白 质 在 肠 内 被 
组 落 分 解 的 产物 ,患者 永 中 排泄 基 明 显 增加 。 

(三 ) 呼吸 试验 ”由 于 在 宵 祥 内 繁 绎 的 细菌 能 把 "C 
征 记 的 此 贷 酸 由 胆 盐分 解 出 来 而 被 吸收 ,经 过 代谢 密 为 
”GO02 ,运送 到 血液 ,经 斋 呼 者。 本 征 COs 的 排出 可 较 正 
常人 高 10 倍 。 








(四 ) X 线 造影 或 CI 检查 ”可 二 示 出 由 祥 、 狭 罕 , 并 
管 等 小 肠 病变 ,有 勘 于 诊断 的 确立 。 

本 综合 征 需 与 短 肠 综合 征 、 骨 手术 后 内 央 子 缺乏 及 原 
发 许 豚 收 不 良 等 进行 鉴别 。 小 肠 细 茵 过 度 生 长 为 鉴别 之 


(一 ) 手术 对 小 肠 解剖 结构 上 的 异常 应 尽 可 能 遂 过 
手术 对 以 纠 扑 。 如 切除 育 祥 或 锋 窑 部 位 .或 将 毕 氏 是 式 于 





术 改 为 毕 氏 工 式 手术 。 

(二 ) 抗 感染 及 支持 治疗 “可 根据 药 敏 试验 ,调节 抗菌 
药物 以 避免 耐 药 菌株 的 形成 。 营 养 支持 治疗 极为 重要 , 必 
要 时 需 由 肠 外 途径 给 予 补充 。 除 糖 ,脂肪 、 蛋 白质 外 ,各 利 
维生素 、 铁 剂 、 钙 剂 等 皆 应 补充 。 








三 、 残 寞 综合 征 


残 实 综合 征 (residual antral syndrome) 是 指 毕 氏 [[ 式 
手术 胃 除 不 全 ,残留 胃 窗 黏膜 受到 反 流 的 十 二 指 肠 液 
刺激 而 产生 大 量 骨 泌 素 ,作用 于 壁 细胞 ,使 胃酸 浓度 过 高 而 
引起 的 综合 征 。 








【病因 与 发 病 机 制 】 

毕 氏 五 式 手术 时 ,如 入 远 端 切 除 不 尽 , 残 留 
到 反 流 的 酸性 十 二 指 肠 液 刺激 而 产生 大 基 的 胃 泌 过 
激 家 的 壁 细胞 ,促使 角 酸 分 小 过 多 ,导致 约 40% 的 病例 术 
后 发 生 吻合 中 庶 疡 。 








【临床 表现 】 本 

典型 表现 是 因 液 分 泌 过 多 、 骨 酸 过 高 和 吻合 口 淡 疡 所 
致 的 一 系列 临床 症状 。 主 要 为 发 作 性 上 腹痛 、 人 说 间 腹 痛 , 少 
数 可 有 出 血 、 穿 扎 或 梗阻 等 表现 。 





本 综合 征 术 前 确诊 不 易 。 多 在 手术 探查 十 二 指 肠 残 端 
时 始 获 确诊 。 

需 与 骨 弯 素 痛 鉴 别 。 一 般 认为 如 果 骨 大 部 切除 术 后 基 
础 骨 酸 排出 是 >5mmol/L ,基础 由 酸 排出 基 与 增 基 组 蛟 二 
验 后 最 大 骨 酸 排出 基 之 比 过 0. 6 静脉 注射 胰 泌 素 后 血清 骨 
泌 求 浓度 明显 上 天 ( 胃 






年 20 一 100pmol/L) 者 多 为 由 泌 系 
狂 JTc 冒 灾 扫 描 对 确定 是 否 有 残 实 存在 或 在 胰腺 部 位 有 

: 央 小 素 交 存在 亦 有 价值 。 胃 镜 和 上 消化 道 揣 多 造 影 对 确 
诊 残 余 骨 衬 均 不 满意 。 











宜 采 取 手 术 治疗 .彻底 切除 包括 幽门 括约肌 在 内 的 多 
部 残留 骨 密 ,并 恢复 顺 行 的 .生理 的 十 二 指 肠 通道 。 对 不 能 
手术 治疗 者 , Hs 受 体 阳 断 药 、 质 子 泵 抑制 药 等 治疗 亦 有 
效果 。 





四 、 复 发 性 消化 性 溃疡 


消化 性 泪 疡 经 峭 切 除 术 后 再 次 发 生 的 淡 疡 称 为 复发 性 
沉 疡 (recurrent uleer) ,天 中 万 以 吻合 口 或 吻合 让 附近 空 肠 
笑 膜 上 的 湿 疡 最 为 多 见 。 

别 合 11 淡 疡 男性 多 于 女性 ,以 术 后 2 一 3 年 最 为 多 见 - 


第 五 章 ” 胃 十 二 指 肠 疾病 


平均 发 病 率 为 1%% 一 10 中 ,其 中 95% 见 于 十 二 指 肠 江 疡 术 
后 。 十 二 指 肠 淡 疡 术 后 吻合 口 溃疡 的 发 生 率 为 3 史 一 
10%. 胃 演 疡 术 后 则 为 2%。 单 纯 胃 肠 吻 合 术 后 吻合 口 演 
疡 发 病 率 高 达 34%%, 毕 氏 工 式 术 后 为 3.7%~28%; 毕 氏 了 
式 为 2.5%~13.4%; 迷 走神 经 干 切断 加 幽门 成 形 术 后 为 
3.1 六 一 9.0 吧 ;迷走 神经 干 切断 加 幽门 窦 部 切除 术 后 为 
0.3%~5.0%。 











【病因 与 发 病 机制 】 

(一 ) 手术 方法 不 适当 

1 胃 切 除 量 不 足 ”是 造成 演 疡 复发 的 主要 原因 。 胃 
切除 越 少 ,吻合 口 溃 疡 的 发 生 率 越 高 。 据 报道 ,十 二 指 肠 溃 
疡 患者 角 切 除 30%~50% 者 .复发 率 为 1/3 左右 ; 胃 切 除 
50%~70% 者 ,复发 率 仅 1/10 左右 ; 骨 切 除 75%% 则 能 有 效 
地 预防 溃疡 的 复发 。 








2. 胃 实 残留 ” 骨 密 切除 不 足 , 形 成 残 衬 综 合 征 , 引 起 
吻合 口 澳 疡 。 


3. 毕 [ 式 吻合 术 时 ,空肠 输入 祥 过 长 .或 错误 地 做 了 
胃 回 肠 或 骨 结 肠 吻合 , 均 可 因 回 结肠 昔 膜 对 酸性 物质 的 而 
受 性 较 低 而 导致 吻合 口 溃疡 。 

4. 迷走 神经 切断 不 完全 或 术 后 神经 再 生 . 是 迷走 神经 
切断 术 吻 合 口 溃疡 发 生 的 主要 原因 。 

5. 幽门 成 形 术 或 胃 肠 吻合 术 后 . 骨 密 引流 不 良 . 可 至 
胃 滞 留 及 (或 ) 肠 内 容 物 反 流 而 刺激 胃酸 分 沁 . 引 起 哆 合 口 
溃疡 。 

(二 ) 胃酸 分 泌 过 多 胃 泌 素 瘤 (Zollinger Ellison 综 
合 征 下 型 )、 置 守 G 细胞 增生 (Zollinger Ellison 综合 征 工 
型 )、 多 发 性 内 分 泌 腺 痛 病 等 疆 可 使 胃酸 分 泌 增 加 。 

(三 ) 药物 长 期 服用 非 符 体 类 消炎 药 、 如 上 腺 皮质 激 
素 及 利 血 平等 药物 . 常 可 诱发 消化 性 溃疡 的 复发 。 

(四 ) 其 他 甲状 晕 腺 功能 亢进 症 、 门 腔 分 流 术 后 及 吸 
烟 等 。 残 胃 内 细菌 过 度 生长 , 特 别 是 遇 门 螺杆 从 
吻合 站 溃疡 发 生 的 原因 。 















【临床 表现 】 

(一 ) 症状 80 兴 一 90 益 的 吓 者 有 版 首 , 多 呈 阵 发 性 中 
凸 腹 或 左上 腹部 痛 . 可 有 节律 性 ,夜间 痛 常 见 , 可 放射 丈 背 
部 ,进食 或 服用 抗 酸 药物 可 缓解 。 食 欲 缺 王 、 淡 心 民 HE 和 | 
体重 减轻 者 约 占 405 ;发生 梗阻 普 约 占 20 纪 ;家 和 孔 首 1 一 
9 咒 ; 消 化 道 出 血 者 约 占 50 贤 ,多 为 状 隐 :大 全 或 民 
斯 出 血 者 可 黎 贫 血 。 少 数 病 例 出 血 可 为 其 瞪 一 的 临 森 
表现 。 

(二 ) 体征 路 部 卡 疾 位 
左 中 上 腊 . 可 有 肌 紧 张 。 病 
可 拉 及 个 消 的 肿 卖 .可能 是 矿 合 右 温 疡 的 炎 性 反应 案 
必 浆 腊 层 而 形成 的 渗 出 粘连 。 






















LoS 











第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


胃 切 除 术 后 再 发 生 中 上 腹痛 ,进食 和 抑 酸 剂 可 缓解 者 ， 

提示 有 吻合 口 溃疡 的 可 能 。 如 有 上 消化 道 出 血 者 , 则 吻合 
口 溃疡 的 可 能 更 大 。 凑 隐 血 持续 阳性 者 在 排除 其 他 原因 的 
情况 下 , 亦 应 考虑 吻合 口 溃疡 。 
(一 ) 上 消化 道 钠 餐 ”是 诊断 消化 性 溃疡 的 重要 方法 
| 之 一 。 除 可 见 溃疡 征象 外 ,还 可 观察 胃 排 空 情 况 ,排除 梗阻 
性 病变 ,但 对 毕 下 式 术 后 复发 的 吻合 口 溃疡 漏诊 率 可 高 达 
50%。 在 XX 线 检查 时 如 发 现下 列 征 象 中 的 两 项 , 即 可 考虑 
本 病 的 诊断 :@ 吻 合 口 处 有 持久 性 压痛 ;@ 吻 合 口 有 明显 畸 
形 ; 人 9 吻合 口 狭 鹤 ;@@ 吻 合 口 有 钢 剂 残留 ;@ 骨 排 空 延缓 ; 
全 邻近 吻合 口 的 输出 祥 畸 形 ,出 现 壁 爹 。 

(二 ) 胃镜 检查 ”是 确诊 溃疡 复发 最 有 价值 的 方法 ,可 
确定 溃疡 的 形态 .大 小 ,数目 及 部 位 ,并 能 取 活 组 织 检查 。 


(三 ) 胃液 分 析 如 基础 酸 分 泌 明 二 2mmol/h, 组 胺 刺 


qs 
四 ) 血清 骨 泌 素 测定 胃 泌 素 二 500pg/ml, 应 考虑 
冒 泌 素 瘤 或 骨 实 组 织 残 留 。 


少 应 月 
( 


【治疗 】 

(一 ) 药物 治疗 药物 主要 为 质子 奈 抑制 剂 ,但 停 药 后 
吻 复 发 , 故 多 主张 给 予 较 长 期 的 维持 治疗 。 合并 幽门 螺杆 
区 感染 者 ,应 予 抗 曲 门 螺杆 菌 治疗 。 

(二 ) 手术 若 有 大 出 血 、 穿 孔 、 梗 阻 等 并 发 症 ,或 药物 
治疗 无 效 . 疑 为 恶性 溃疡 或 胃 泌 素 痛 者 应 作 于 术 治疗 。 


五 、 碱 性 反 流 性 胃炎 


做 性 反 流 性 明 炎 (alkaline reflux gastritis) 是 指骨 切除 
术 后 ,由 于 幽门 功能 不 爹 .过 是 的 上 二 指 肠 液 反 流 导 致 胃 黏 
膜 损伤 。 毕 卫 式 术 后 的 发 病床 高 于 毕 工 式 者 ,而 迷 走神 经 
肋 断 术 考 股 低 ,发 病 随 年 龄 增 大 有 增多 的 趋势 





【病因 与 发 病 机 制 】 
家 手术 切除 i 






液 可 做 坏 骨 和 猪 膜 屏 辽 
鉴 * 肝 敏 家 竹 膜 炎症、 出血, 廉 粒 及 汪 疡 形成 , 睐 蛋白 蓝 反 流 
入 家 可 能 是 拔 主 要 的 愿 央 。 此 外 , 冒 和 手 术 尤 其 是 毕 氏 了 本 式 
术 后 ,抵抗 再 逆向 浆 散 作用 的 家 泌 素 分 泌 减 少 .使 胃 医 膜 
天 阵 功 能 痢 :也 是 反 流 性 胃炎 的 病因 之 一， 












〖I 临 床 表现 了 
(一 ) 腹痛 





中 工 腹 持续 
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(二 ) 恶心 及 呕吐 ”胆汁 性 呕吐 为 其 特征 性 表现 ,发 病 
率 约 15%~25% ,呕吐 后 症状 不 能 缓解 ,呕吐 常 可 于 半夜 
发 生 , 呕 吐 物 中 可 含有 食物 残渣 。 

(三 ) 其 他 可 有 贫血 、 消 瘦 、 舌 炎 利 腹 汽 等 慢性 萎缩 
性 胃炎 的 表现 。 


冒 切除 术 后 ,持续 性 中 上 腹 烧 灼 痛 并 伴 有 胆汁 性 呕吐 
者 ,应 考虑 破 性 反 流 性 胃炎 的 可 能 。 应 与 慢性 恒 阻 综合 征 、 
吻合 口 炎 等 鉴别 。 pon 
(一 ) X 线 钠 餐 检查 吻合 口 ` 和 输入 祥和 输出 祥 均 通 
畅 ,可 排除 机 械 性 梗阻 。 ue 
(二 ) 胃镜 “ 残 胃 条 膜 不 同 程度 的 炎症 ,或 有 多 发 性 麻 
烂 及 溃疡 ,有 胆汁 反 流 人 胃 者 ,可 确诊 。 
(三 ) 轩 排 空 检查 了 解 残 骨 排 空 功能 , 若 有 排 室 延 
迟 ,手术 效果 常 不 理想 。 FW 
(四 ) 激发 试验 ” 骨 内 注入 0.1mol 氧 氧化 钠 浴 波 
20ml, 患 者 出 现 上 述 症状 为 阳性 。 Po 
(五 ) 胃液 分 析 “ 禁 食 状态 下 胆 酸 含量 升 高 有 二 





【治疗 】 由 

(一 ) 药物 “多 活 立 琢 ,可 促进 胃 排 空 ,减少 由 食管 芭 
流 ; 考 来 断 胶 ( 消 胆 腕 可 与 由 中 胆 起 结合 ,并 加 速 其 排除 ， 
但 长 期 使 用 者 应 补充 脂 溶 性 维生素 ;H: 受 体 阻 断 药 可 减少 
得 离 子 分 小 ,促进 胆 琶 溶解 ;质子 取 抽 制药 也 有 一 定 作用 。 

(二 ) 手术 “对 症状 较 重 且 持 入, 严重 影响 工作 和 生活 
的 患者 ,应 手术 治疗 。 手 术 方法 首选 Roux-emY 手术 ; 举 氏 
式 改 为 毕 氏 工 式 吻合 术 或 输入 祥 与 输出 祥 之 间作 便便 曙 
合 术 ;Henley 空肠 祥 替 换 术 , 今 已 少 用 。 


戌 胃癌 (cancer of gastric remnant) 亦 称 胃 手术 后 胃 擅 。 
常 是 指 因 各 种 良性 病变 行家 部 分 切除 术 后 的 残 骨 内 的 原 
ji。 着 因 恶 外 病变 而 做 手术 者 则 一 般 指 手 术 后 20 年 以 
上 发 生 的 胃 搞 。 残 尖 癌 发 生 率 一 般 认 为 在 1% 一 5% 之 间 ， 
男性 多 见 ,平均 年 龄 为 65 岁 。 

从 因 手 术 至 残 胃癌 发 生 的 间隔 时 间 文 献 报 道 不 一 平 
均 为 13 一 19 年 ,最 长 间隔 为 40 年。 胃 与 十 二 指 肠 淡 疡 术 
后 残 骨 癌 的 发 生 率 大 至 机 仿 。 毕 氏 呈 式 和 单纯 轩 空 肠 吻 合 
术 者 比 毕 氏 工 式 者 更 易 发 生 残 骨 瘤 。 和 残 骨 瘤 的 好 发 部 位 是 
吻合 ,但 亦 可 发 生 于 整个 残 胃 。 












病因 与 发 病 机 制 】 
入 大 部 切除 或 迷走 神经 切断 后 , 胃 基 低 酸 或 无 酸 
加 以 骨 启 素 分 小 下 降 使 保护 性 茜 液 减少 , 胃 笑 膜 逐步 芋 缩 。 








而 骨 手 术 后 的 胆汁 , 胰 液 和 肠 液 的 反 流 更 损害 胃 血 腊 . 形 成 
慢性 萎缩 性 胃炎 、 肠 上 皮 化 生 和 不 典型 增生 . 乃 是 残 骨 癌 发 
生 的 重要 原因 。 

胃 手 术 后 胃酸 减少 ,有 利于 细菌 在 胃 内 的 生长 繁殖 . 细 
菌 毒素 及 胆汁 被 细菌 分 解 的 代谢 产物 ,可 有 促 癌 作用 。 而 
含 硝酸 盐 还 原 酶 的 细菌 更 能 促进 致癌 物 亚 硝 胺 的 形成 。 胃 
手术 后 的 首 痕 甚至 不 吸收 缝 线 的 刺激 . 亦 可 能 是 残 胃癌 发 
生 的 因素 之 一 。 

总 之 , 胃 手 术 改 变 了 胃 的 正常 解剖 和 生理 功能 .使 组 更 
多 地 暴露 于 致癌 , 促 癌 物 的 作用 之 下 , 当 机 体 免 症 功 能 低下 
时 , 残 胃癌 好 可 发 生 。 


【临床 表现 】 

与 一 般 胃癌 大 致 相仿 。 胃 切除 术 后 10 年 以 上 发 生 胃 
纳 减 退 、 体 重 减 轻 、 凑 便 隐 血 试验 阳性 ,以 及 中 上 腹 持 续 性 
疼痛 且 不 能 被 制 酸 解 疗 药 物 缓解 等 症状 ， 需 敬 惕 残 胃 况 
可 能 。 


由 于 手术 改变 了 中 的 正常 解剖 和 生理 功能 ,X 线 饥 餐 
造影 常 可 婉 漏 较 小 的 病灶 , 故 确 诊 约 50% 左 右 。 胃 镜 
Fo i 检 , 是 诊断 本 病 的 主要 方法 ,其 确诊 率 在 90% 以 

。 腹 部 CT 有 利于 评估 残 胃癌 





> 八 








一 旦 确诊 应 即 手术 , 尽 可 能 争取 作 根 治 性 切除 术 。 残 
胃癌 行 残 胃 次 全 胃 切 除 术 或 残 胃 爹 胃 切 除 术 后 的 5 年 生存 
率 和 一 般 胃癌 相仿 。 


【预防 】 
从 严 掌 握 四 手术 的 指 征 。 内 溃疡 首 而 必须 做 于 术 者 应 
尽 可 能 作 毕 氏 工 式 手术 或 选择 性 迷走 神经 切除 术 。 


七 、 胃 切除 后 营养 不 良 


骨 切 除 术 后 可 0 理 改 变 利 营养 吸收 障 
得 ,而 产生 腹 注 、 消 瘟 、 贫 血 和 维 万 等 一 系列 临床 表 
现 , 称 为 胃 切 除 后 营养 不 恨 ( postgastrectomy malnutri 


tion) 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 
1. 由 en 腺 的 迷走 神经 支配 受 损 ， 
引 忠 胰腺 的 外 分 泌 功 能 障 丰 
2. 在 各 刚玉 并 开 称 各 和 及 稀释 的 高 涉 
快 地 进入 小 肠 . 促 使 小 肠 分 滋 过 多 和 肠 虹 
过 小 肠 的 时 间 过 短 而 影响 消化 吸收 
3. 食物 经 捷径 进入 小 肠 , 以 致 曙 江 、 胰 液 和 肠 液 不 能 


性 食 麻 过 多 过 
过 快 .使 食 靡 通 
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协调 地 分 泌 和 有 效 地 促进 消化 和 吸收 ,维生素 D 及 钻 吸收 
毕 氏 了 式 术 后 的 输入 祥 可 发 生 排 空 不 良和 洪 滞 .以 
i 菌 生殖 过 多 ,发 生育 祥 综 合 征 和 脂肪 泻 。 
5， 胃 切 除 术 后 骨 容 量 减 小 .或 患者 因 罗 后 综合 征 而 惧 
食 , 因 而 进食 减少 。 








6. 由 于 胃酸 过 低 、 胃 排 空 过 快 或 胃 空 肠 吻 合 术 后 仿 铁 ,| 6 


食物 绕 过 铁 质 吸收 的 主要 场所 十 二 指 肠 , 可 致 铁 吸 收 不 良 。， 


7. 由 于 胃 切 除 术 致 内 因子 缺乏 .可 引起 维生素 Be 和 一 一 


叶酸 的 吸收 不 良 。 


【临床 表现 】 

胃 切 除 后 营养 不 良 主要 表现 为 吸收 不 良 综合 征 、 贫 血 
和 代谢 性 骨 病 。 

吸收 不 良 综合 征 表现 为 体重 减轻 \ 腹 演 及 维生素 缺乏 
等 。 体 重 减 轻 在 骨 手 术 后 颇 为 常见 。 估 计 约 1/3 ; 患者 术 后 
体重 减轻 . 尤 以 毕 氏 下 式 术 后 为 甚 。 腹 泻 多 发 生 于 清 展 刀 
和 餐 后 ,-- 般 不 伴 腹 痛 , 脂 肪 泻 亦 常见 。 维 生 素 吸收 陪 俱 
现 为 以 卫 族 维生素 缺乏 所 致 的 周围 神经 炎 ` 口 角 炎 等 

贫血 主要 为 缺 铁 性 贫血 . 亦 可 有 因 维 生 素 Bi 和 叶酸 
缺乏 所 致 的 巨 幼 细胞 性 贫血 。 贫 血 的 发 生 率 约 为 1 3 一 
1/2。 

代谢 性 骨 病 由 维生素 D 及 伍 的 报 入 和 惨 收 麻 而 引 
起 .表现 为 膝 背 痛 、 多 发 性 骨 关 节 痛 。 严 重 者 可 致 肖 和 髋 嘛 
形 跨行. 病理 性 骨折 特别 是 疹 椎 骨折 等 。 


















根据 病史 和 症状 ,吸收 不 良 综合 征 不 难 诊断 。 血 清 铁 、 
维生素 Be 与 叶酸 的 测定 对 骨 切 除 后 的 贫血 有 诊断 价值 ， 
血清 钙 、 磷 的 降低 . 尿 钙 排 出 量 的 减少 .血清 碱 性 磋 酸 酶 增 
高 结合 骨 髋 X 线 摄 片 见 叔 质 牙 松 、 骨 皮质 变 东 等 ,代谢 性 
骨 病 可 确诊 。 不 典型 病例 可 作 生 化 检查 以 助 诊断 ,此 类 患 
者 多 表现 为 血清 碱 性 磷酸 酶 增高 . 血 氏 、 血 从 降低 .25 凑 起 
维生素 了 降低 ,1.25- 二 羟基 维生素 D 升 高 等 。 




















【治疗 】 
应 给 巴 高 热 王 、 易 Ee Ca 营 人 ab 注意 补充 BB 族 
维生素 。 若 有 倾倒 综 鼓励 妃 者 进食 






必要 时 可 子 肠 内 营养 及 se 生养 让 次 用 抗生素 以 控 
Ws 内 细菌 的 生长 ， 应 用 抗 胆 碱 十 药物 可 减 介 小肠 师 动 . 
皆 有 利于 咕 收 不 展 综合 征 的 改善 。 缺 铁 与 缺乏 
酸 引起 的 贫血 应 通过 崩 蝶 外 途 和 从 补充 。 代 刘 
子 维 生 素 也 与 鳞 剂 的 同时 应 于 贷 自 同化 激素 以 促进 化 
i 
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十 二 指 肠 厂 积 证 
沈 锡 中 
十 二 指 肠 蛮 积 症 (duodenal stasis) 是 指 各 种 原因 引起 
的 十 二 指 肠 阻 塞 ,以 致 近 端 十 二 指 肠 食 糜 滞留 及 肠管 代 偿 
性 扩张 而 产生 的 临床 综合 征 。 
【病因 】 
引起 本 症 原 因 很 多 ,以 肠系膜 上 动脉 压迫 十 二 指 肠 形 
成 族 积 者 居多 ( 约 占 50 中 以 上 ) , 称 为 肠系膜 上 动脉 综合 征 
(superior mesenteric artery syndrome) 。 其 他 原因 有 :四 先 
天 性 十 二 指 跌 畸形 :如 先天 性 腹膜 束 带 压迫 奉 拉 而 阻 断 十 
二 指 肠 ;十 二 指 肠 远 端 先天 性 狭 鹤 或 闭塞 ; 环 状 胰 腺 压迫 十 
二 指 肠 降 段 ;十 二 指 肠 发 育 不 良 产 生 的 巨 十 二 指 肠 以 及 十 
二 指 肠 因 先天 性 变异 而 严重 下 垂 , 可 折 擂 十 二 指 肠 空肠 角 
而 使 之 关闭 ,从 而 产生 蛮 积 症 。 四 十 二 指 肠 肠 内 外 占 位 压 
追 : 十 二 指 肠 良 、 恶 性 肿瘤 ;腹膜 后 肿瘤 如 肾脏 肿瘤 、 峡 腺 
冶 \ 淋 巴 瘤 ;十 二 指 肠 的 转移 癌 , 邻 近 肿 大 的 淋巴 结 ( 癌 转 
移 ) ,肠系膜 并 种 或 腹 主 动脉 瘤 压 迫 十 二 指 肠 。 仿 十 二 指 肠 
远 端 或 近 端 空肠 浸润 性 疾病 和 炎症 :如 进行 性 系统 性 硬化 
症 、Crohn 病 以 及 获 室 炎 性 粘连 或 奈 迫 引起 缩 窑 等 。@ 烙 
十 二 指 肠 ; 胃 空肠 吻 
央 罕 或 输入 禅 综合 征 。 




























〖 发 病 机 制 】 
上 二 指 肠 水 平 部 位 于 腹膜 后 .从 右 至 左 模 器 第 3 顺 椎 


和 腹 主 动 





防 , 其 前 方 被 吧 系 异 根 部 内 的 肠系膜 二 血管 神经 
来 所 横路 (图 18-5-1)。 落 两 者 之 间 的 角度 过 小 ,可 使 十 二 
指 肠 受 肠系膜 上 动脉 一 般 在 第 1 上 腰椎 水 平 处 分 出 ,与 
动脉 旺 30 ~~42° 角 。 此 外 :下列 5 个 因素 也 是 引起 机 械 
性 醒 阻 的 原因 :名 肠系膜 上 动脉 过 长 、 过 短 ;名 肠系膜 上 动 
肪 变异, 从 上 县 主动 脉 分 出 的 部 位 过 低 或 分 出 时 角度 犹 罕 ; 
包 异 常 粗大 的 列 脉 模压 在 上 二 指 肠 前 方 ; 龟 着 柱 前 是 畸形 
使 上 二 指 肠 上 库 有 的 室 阶 减少 ; 久 籼 长 型 或 内 脏 下 重 省 肠管 
重大 罕 引 肠系膜 根部 ， 









上 












〖 临 床 表现 了 


翁 性 发 作 常 发 生 于 抠 于 被 在 党 国定 或 寄 引 而 引起 . 主 
楼 刚 床 表现 为 急性 骨 扩 张 。 旧 性 梗阻 是 临床 上 最 常见 的 类 





击 : 邮 型 的 蜂 床 砚 为 冬 后 二 腹部 县 痢 或 绞 痢 .有 讨 疾 痛 可 
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腹 主 动脉 


胰腺 


肠系膜 
上 动脉 
十 二 指 肠 


通 向 小 
肠系膜 


图 18-5-1 肠系膜 血管 的 解剖 位 置 示意 


位 于 右上 上 腹 、 脐 上 甚至 后 背部 . 俯 耻 位 或 胸 膝 位 可 以 减轻 半 
痛 , 部 分 患者 可 表现 出 与 十 二 指 肠 溃疡 类 似 的 疼 痢 。 其 他 
常见 的 临床 症状 有 了 呢 着 .恶心 及 呕吐 :多 在 饭 后 出 现 , 叹 吐 
物 含有 胆汁。 如 不 能 缓解 ,长 期 发 作 , 可 导致 消瘦 ,脱水 各 
全 身 营养 不 良 。 


【诊断 】 

典型 的 症状 是 诊断 的 重要 依据 。X 线 铀 父 检 查 特征 ， 
十 二 指 肠 水 平 部 见 钠 柱 中 断 (突然 下 直 切 肠 ) ;受阻 近 眉 且 
管 强 有 力 的 顺 向 端 动 及 逆 师 动 构成 的 钟 摆 运 动 * 依 甲 位 时 
锁 剂 顺利 授 过, 道 峰 动 消失 。 必 要 时 作 选 迭 性 肠系膜 上 动 
脉 造影 , 侧 位 像 结合 X 线 饥 父 检查 可 显示 血管 与 十 二 指明 
在 钥 削 角度 上 的 关系 。 螺旋 CT 血管 造影 并 三 维 亚 外 全 


术 , 适 用 于 体质 虚弱 或 不 能 行 血管 造影 的 患者 。 








【鉴别 诊断 】 
消化 不 良 症 状 需 与 消化 性 淡 疡 鉴别 ;有 时 两 者 也 可 并 
在, 胃镜 可 明确 诊断 。B 超 ,CT 等 影像 学 检查 有 助 于 诊断 
| 三 指 肠 肠 外 病变 如 胰 头 癌 或 巨大 胰腺 于 肿 压迫 而 引起 十 
二 指 肠 洪 积 。 必 要 时 小 肠 镜 排除 高 位 小 肠 肿 瘤 引 起 的 恒 
阻 。 本 病 也 寡 与 十 二 指 肠 内 的 结石 ` 曙 虫 团 、 异 物 所 致 十 二 
得 肠 醒 阻 相 区 别 。 





风 





【治疗 】 

无 明显 钙 状 者 可 不 必 处 理 。 和 急性 发 作 期 给 
养 , 几 管 减 压 和 搞 疗 挛 药 物 治疗 急性 冒 扩张 
乡 父 . 餐 后 作 肤 胸 位 半 小 时 ,加 强 腹 员 锻炼。 i 
闻 无 效 .可 采用 手术 治疗 。 手 术 方式 可 选用 ,他 上 二 指 肠 空 
肠 吻 合 术 :名 胃 室 肠 吻合 术 ; 国 十 二 指 肠 复位 术 :D 殷 带 徐 


解 术 :也 腹 脖 锁 于 术 等 . 





静脉 党 
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第 七 节 裂 孔 疝 

陈 坚 

裂孔 闸 Chiatus hernia) ,又 名 食管 裂孔 疝 . 是 指 腹腔 内 

脏 器 (主要 是 胃 ) 通 过 及 食 管 裂 孔 进入 胸腔 所 致 的 疾病 。 食 
管 裂 孔 疝 是 甩 癌 中 最 常见 者 , 达 90% 以 上 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

本 病 病因 知之 甚 少 ,一 般 认为 ,与 荣 些 先天 性 和 后 天 性 
因素 有 关 , 归 纳 如 下 : 

1. 食管 发 育 不 全 的 先天 因素 。 

2. 食管 裂孔 部 位 的 结构 异常 ”如 肌肉 有 萎缩 或 肌肉 
张力 减弱 。 

3, 长 期 腹腔 压力 增高 的 后 天 因素 ”如 媳 娠 、 上 腹水 、 慢 
性 咳嗽 ,习惯 性 便秘 等 可 使 轩 体 疝 入 脑 肌 之 上 而 形成 食管 
裂孔 疝 。 

4. 手术 后 裂孔 疝 ”如 骨 上 部 或 责 门 部 手术 .破坏 了 正 
常 的 结构 亦 可 引起 疝 。 

5. 创伤 性 裂孔 疝 。 


2 


徐 三 荣 





前 


【临床 分 型 与 病理 】 

一 般 按 解 剂 学 特征 可 分 为 以 下 4 类 ， 

1 滑动 型 裂孔 疝 ”是 食管 的 脑 下 段 及 内 底 的 一 部 分 
经 过 食管 错乱 突入 胸 爱 所 造成 。 沿 动 型 裂孔 癌 占 整个 食管 
黎 孔 疝 的 90% 左 右 ,一 般 疝 强 比较 小 , 且 可 复原 . 故 半数 以 
上 患者 可 无 任何 临床 症状 。 部 分 患者 可 出 现 胃 食管 反 流 
病 , 长 期 的 胃 食 管 反 流 病 可 致 食管 瘦 痕 收缩 而 出 现 短 食 管 
状态 
2. 食管 旁 疝 ”又 称 滚 动 型 裂孔 疝 。 食 管 劳 疝 是 出 于 
脑 食管 裂孔 的 左前 缘 沙 弱 或 缺损 , 骨 底 的 一 部 分 (主要 是 大 
弯 侧 ) 从 食管 的 左前 方 突入 胸腔 , 随 着 病程 进展 ,缺损 也 可 
几 重 ,而 导 敏 全 央 通 过 缺损 部 位 癌 入 胸腔 ,形成 巨大 弄 筷 
疝 。 食 管 党 阁 较 少见 ,也 极 少 发 生 骨 食管 反 流 .但 约 173 的 
:大 裂孔 阁 易 发 后 嵌 顿 . 故 临 床上 有 重要 意义 。 

3. 混合 型 裂孔 疝 ” 指 滑动 型 和 食管 觉 癌 同 时 存在 的 
裂孔 冶 , 此 弄 起 少见 ,其 发 生 与 及 食 管 训 筷 过 大 有 关 . 兼 有 
滑动 型 和 攻 的 特点 。 

4. 先天 性 短 食管 性 裂孔 疝 ”此 型 疝 少 见 . 可 为 氏 期 四 
食管 反 流 病 敏 食管 纤维 化 :或 为 于 术 后 、 或 为 先天 性 原因 至 
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豆 。 此 型 患者 无 论 卧 位 还 是 立 位 .其 页 门 总 是 固定 
于 腊 上 。 患 者 伴 不 同 程度 的 胃 食 管 反 流 :加 上 局 部 循环 障 
碍 . 易 发 生 胃 食管 反 流 病 或 食管 淡 疡 .有 时 辣 入 胸腔 的 崩 会 
出 现 谋 顿 或 扭转 而 坏死 。 





【临床 表现 了 】 
裂孔 疝 患者 可 以 无 症状 或 症状 轻微 .症状 轻重 与 凶 
大 小 .食管 炎症 的 严重 程度 无 关 。 滑 动 型 裂孔 疝 患 者 
没有 症状 ; 若 有 症状 .往往 是 由 于 骨 食 管 反 流 造成 的 .小 部 一 一 一 一 一 
分 是 由 于 疝 的 机 械 性 压迫 所 致 。 食 管 旁 裂 孔 疝 的 临床 表现 
主要 由 于 机 械 性 影响 :患者 可 以 耐 受 多 年 ;混合 型 裂孔 向 在 
两 个 方面 剖 可 以 发 生 症状 。 裂孔 疝 症 状 归纳 起 来 具体 
如 下 : 
1. 胃 食管 反 流 症状 ”表现 为 胸骨 后 或 剑 突 下 烧灼 感 、 
央 内 容 物 上 反感 上 腹 饱 胀 ,暖气 、 疼 痛 等 。 疼 痛 性 质 多 为 
烧灼 感 或 针 刺 样 痛 , 可 放射 至 背部 、 户 部 、 须 部 等 处 。 平 忠 、 
进食 甜食 ,酸性 食物 , 均 可 能 诱发 并 可 加 重症 状 。 此 症状 万 
以 滑动 型 裂孔 疝 多 见 。 
2. 并 发 症 症状 
(C1) 出血: 列 孔 冶 有 时 可 出 血 .主要 是 食管 炎 和 癌变 炎 
所 致 ,多 为 慢性 少量 渗 血 .可 致 贫血 。 
(2) 俯 管 狭窄 :在 有 反 流 症状 患者 中 .少数 发 生 器 质 性 
狭窄 ,以 致 出 现 春 咽 困难 ` 吞 咽 疼 痛 、 食 后 呕吐 : 三。 征 
此 类 患者 要 移 惕 食管 炎 并 发 Barret 食管 以 及 食管 疗 的 
可 能 。 
(3) 着 :一般 见 于 食管 劳 疝 。 询 孔 疝 患者 如 突 
然 剧烈 上 腹痛 伴 呕 吐 .完全 不 能 和 春 咽 或 同时 发 生 大 出 血 . 提 
示 发 生 急性 嵌 顿 。 
3. 疝 圳 压迫 症状 ” 当 疝 圳 较 大 压迫 心肺 、 纵 隔 : 可 以 
产生 气急 、 心 尾 , 咳 喇 、 发 维 等 症状 。 压 迫 食 管 时 可 感觉 在 
胸骨 后 有 食管 停滞 或 春 咽 内 难 。 
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【诊断 与 检查 】 

根据 患者 的 临床 表现 结合 适当 的 辅助 检查 .本 病 的 诊 
断 不 难 。 对 于 有 胃 食 管 反 流 症状 .年龄 绞 大 .上 取 胖 旦 症状 与 
体位 明显 相关 的 可 疑 患 者 应 行 以 下 稍 有 七 检查: 

1. X 线 检查 是 目前 诊断 食 答 裂孔 站 的 主要 方法 。 
对 于 可 复 性 裂孔 疝 ( 特 别 是 轻 度 者 ). 一 次 检查 阴性 也 不 能 
排除 本 病 . 临 床上 高 度 可 疑 首 应 重复 签 查 . 并 取 特 丸 体位 如 
仰 转 头 低 是 高 售 共 钮 餐 造 影 可 显 到 直接 征象 及 问 接 
征象 。 

近 接 征象 包括 : 思 师 二 阁 村 :食管 下 括约肌 下 CA I) 
升 高 和 和 收 说 赛 内 有 粗大 正则 的 轨 夭 及 
央 环 (B 环 ) 的 出 现 ; 襄 食管 党 各 孔 疾 可 见 食管 
‘ 角 变 ). 调 食管 家 连接 部 们 在 由 
二 大 痢 皮 或 骨 轴 扭转 

问 接 社 象 包括 : 
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绚 蕊 下 :混合 更 可 有 有 








工 横 蜡 食管 裂孔 增 宽 4 -tm 2 钢 
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剂 反 流 人 脑 上 疝 娶 ;@ 横 及 上 至 少 3em 外 有 耳环 .食管 
缩短 。 

2. 内 镜 检查 ”对 食管 裂孔 疝 的 诊断 率 较 前 提高 .可 与 
X 线 检查 相互 补充 .协助 诊断 。 镜 下 可 有 如 下 表现 :食管 
下 段 具 状 线 升 高 ;加 食管 腔 内 有 注 留 液 :@ 员 门口 扩大 和 
(或 ) 松 弛 ;@His 角 变 钝 ;加 胃 底 变 浅 ;@ 胎 食管 型 孔 宽大 
| 而 松弛 。 
| 3. 食管 测 压 ” 食 管 测 压 可 出 现 异常 图 形 , 有 助 于 诊 
” 断 。 主 要 有 以 下 表现 :@ 食 管 下 括约肌 (LES) 测 压 时 出 现 
双 压 力 带 ;四 食管 下 括约肌 压力 (LESP) 下 降低 于 正 
常 值 。 





【鉴别 诊断 】 
裂孔 癌 并 发 症 所 引起 的 临床 症状 名 与 以 下 疾病 进行 
鉴别 : 

1. 心绞痛 “食管 裂孔 疝 的 发 病 年 龄 也 是 迁 心 病 的 好 
发 年 龄 , 伴 有 骨 食 管 反 流 病 患 者 的 胸痛 可 与 心绞痛 相似 ,可 
放射 至 左肩 和 左 辟 , 含 服 硝酸 甘油 亦 可 缓解 症状 。 此 时 心 
电 图 改变 对 两 者 的 诊断 最 有 帮助 。 

2. 下 食管 和 责 门 瘤 ” 易 发 生 于 老年 人 。 癌 组 织 浸 洞 
食管 下 端 可 破坏 LES 引起 胃 食 管 反 流 和 生 啊 困难, 应答 惕 
此 病 。 

3. 慢性 骨 炎 可 有 上 上 腹 不 适 、 反 酸 、 罚 灼热 等 症状 .内 
锐 及 上 消化 道 钢 餐 检 查 有 助 于 鉴别 。 

4. 消化 性 溃疡 ” 抑 酸 治疗 效果 明显 .与 有 症状 的 食 
管 裂孔 辣 治 疗 后 反应 相似 .上 腹 不 适 、 反 酸 、 骨 灼热 等 症 
状 通 常 于 空腹 时 发 生 , 与 体位 变化 无 关 。 内 镜 检 查 可 只 
价 诊 断 。 

5. 胆道 疾病 








除 上 上 腹 不 适 外 .一 般 可 有 炎症 性 疾病 


的 表现 :如 发 热 .自白 细胞 增高 ` 胆 管 结 右 伴 肥 管 炎 的 中 





首 乡 有 黄 冶 ,体检 右上 腹 可 有 局 限 性 压 靖 , 生 化 检查 转 锅 
荫 种 胆 系 戎 可 有 不 同 程度 的 增高 .B 超 及 CT 扫描 有 田 于 
诊断 。 


1930 


【治疗 了 
无 症状 、 无 并 发 症 的 滑动 型 裂孔 疝 目 者 无 须 治疗 ,大 多 
数 有 症状 的 黎 孔 疝 患 者 仅 内 科 治 疗 就 可 控制 ;有 严重 并 发 
证 的 滑动 型 裂孔 疝 患 者 和 食管 旁 疝 官 者 均 应 考虑 手术 
治疗 。 
(一 ) 内 科 治 疗 “ 主 要 目的 是 降低 腹腔 压力 ， 防止 或 减 
少 反 流 ,缓解 症状 ,减少 并 发 症 。 治 疗 原则 是 消除 疝 形成 的 
素 ,控制 胃 食 管 反 流 ,促进 食管 排 空 以 及 减少 骨 酸 的 分 
泌 。 具 体 治疗 方法 同 胃 食 管 反 流 病 。 
(二 ) 外 科 治疗 “ 约 2%6 一 4 站 的 患者 需要 手术 。 手术 
: 状 明 显 、 经 内 科 长 期 治疗 无 度 胃 食管 反 流 















病 、 食 管 狭窄 、 上 消化 道 大 出 血 .食管 癌 等 
消化 道 出 血 合并 贫血 ; 强 孔 疝 发 生 急 性 嵌 顿 或 绞 窄 ; 食 和 劳 
癌 , 尤 其 是 癌变 较 大 。 

手术 方法 :主要 是 疝 修 补 术 及 抗 反 流 手 术 。 常 用 的 本 
式 有 :四 责 门 前 固定 术 ;@@ 后 方 骨 轿 定 术 (HiL 修复 法 ); 
人 @ 经 股骨 底 折 芝 术 (Nissen 手术 );G@DBelsey 四 点 手术 (或 可 
称 Mark T )。 同 时 近年 由 于 微 创 手术 的 迅速 发 展 ' 上 上述 
部 分 手术 可 通过 胸 腑 镜 或 响 腑 镇 完成 。 文 献 报道 术 后 字 基 
症状 完全 缓解 率 可 高 达 80 闪 一 90 只 ,少数 为 47%%, 仅 5% 
完全 失败 , 约 10% 复 发 反 流 。 
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第 一 节 ”功能 性 胃 肠 病 
朱 畴 文 。 王 吉兆 
功能 性 轩 肠 病 (functional gastrointestinal disorders, 
FGIDs) 指 的 是 表现 为 慢性 或 反 复发 作 的 胃 肠 道 症 状 , 而 无 
法 用 形态 学 或 生化 异常 解释 的 一 组 综合 征 。 这 些 症状 因 发 
生 的 主要 部 位 和 症状 特征 而 有 不 同 命名 .涉及 部 位 包括 食 
管 . 骨 和 十 二 指 肠 、 肠 道 .胆道 、 肛门 等 。 月 前 认为 . FGIDs 
是 一 组 由 生物 ,心理 .社会 因 来 上 共同 作用 而 引起 的 胃 肠 感知 
动力 障碍 性 疾病 ,是 消化 系统 的 常见 病 , 通 常 震 要 在 排除 炎 
症 , 感 染 、 肿 痛 及 其 他 结构 性 异常 等 器 质 性 病变 后 根据 症状 
作出 诊断 。 








【分 类 了 

2006 年 5 月 ,FGIDs 的 国际 罗马 四 专家 工作 组 推出 了 
《功能 性 胃 肠 病 罗 马 几 新 分 类 和 诊断 标准 )( 表 18-6-1)。 这 
是 根据 1999 年 罗马 开标 准 颁 布 后 神经 骨 肠 病 学 领域 的 研 
究 进展 及 临床 应 用 后 的 反馈 结果 ， 基于 循 证 医学 而 作 的 修 
订 , 特 别 指出 其 病理 生理 楼 必须 综合 考虑 生物 -心理 - 社 
会 模式 ,并 提供 了 建 : 叫 关 系 的 指南 。 

罗马 辕 诊 断 标准 要 求 FGIDs 在 诊断 前 证 状 至 少 存在 6 
个 几 : 且 报 近 汪 个 月 活动 症状 ,符合 各 种 不 同 FEGIDs 诊断 
标准 ,其 间 限 制 比较 宽松 旦 缩短 ,医生 和 叫 者 容易 理解 , 病 
例 选 择 误差 小 ,会 使 更 多 的 FGIDs 叫 者 得 到 早期 诊断 和 治 
疗 , 诚 少 了 不 必要 的 医疗 花费 ,更 符合 临床 实践 。 另 外 , 风 
总 四 标准 还 调整 了 FGIDs 的 分 类 

以 往 对 FGID 症状 着, 认 为 主要 由 轩 肠 动力 异常 
所 和 化。 随 着 神经 导 肠 病 学 的 研究 进展 , 越 来 越 多 的 让 据 提 
本 FGID 的 症 成 
性 、 帮 膜 免 
神经 系统 (ENS) 调 节 功 能 的 改变 等 

以 下 介绍 部 分 切 能 性 骨 肠 病 , 以 及 与 功能 性 和 动力 性 
关系 密切 的 部 分 异常 ,重点 以 功能 性 消化 不 良 、 哦 易 激 综合 
征 和 功能 尾 便秘 为 例 、 
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罗马 耳 标 准 的 功能 性 骨 上 肠 
病 的 分 类 (成 人 ) 
Al 功能 性 食管 疾病 
All 功能 性 骨 灼 热 
A21 ”推测 来 源 于 食管 的 功能 性 胸痛 
A31 功能 性 吞咽 困难 
Ad41 辣 球 症 
Bl 功能 性 骨 十 二 指 肠 疾病 
B11 功能 性 消化 不 良 
Blal 餐 后 不 适 综合 征 
Blbl 上 上 腹痛 综合 征 
B21 暖气 疾病 


表 18-6-1 









B2al 看 气 症 
B2bl 非特 异性 过 度 咀 气 


B31 恶心 和 呕吐 疾病 


B3al 慢性 特 发 性 恶心 
B3bl 功能 性 呕吐 
B3cl 周期 性 呕吐 综合 征 


B41 成 人 反刍 综合 征 
C1 功能 性 肠 疾 病 
Cl1 肠 易 激 综合 征 
C21 功能 性 胀气 
C31 功能 性 便秘 
C41 功能 性 腹 海 
-51 非特 异性 功能 性 肠 疾病 
D1 功能 性 腹痛 综合 征 
El 功能 性 胆 强 和 Oddi 括约肌 (SO 〇 ) 奖 病 
E11 功能 性 胆 破 疾 
E21 功能 性 胆 
E31 功能 性 胰腺 SO 疾病 
Fl 功能 性 虹 门 直肠 疾病 
Fl 功能 性 大 便 火 禁 
F21 功能 性 肛门 直肠 疼痛 
F2al 慢性 肛门 痛 





















F2bl 痉挛 性 上 虹 部 靖 

F31 功能 性 排 使 疾病 
13al 不 协调 排便 
EF3bl 不 充分 的 排 使 握力 
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-一 


癌 球 症 (globus hystericus) 是 主观 上 有 某 种 说 不 清楚 
的 东西 或 团 块 , 在 咽 底 部 环 状 软骨 水 平 处 引起 上 胀 满 . 受 压 或 
阻塞 等 不 适 感 , 也 被 称 为 环 咽 部 运动 障碍 ,中 医学 称 为 "“ 梅 
核 气 ”。 普通 人 群 中 的 一 半 可 间 吹 性 地 有 此 感觉 ,但 以 绝经 
期 女性 多 见 。 患 者 在 发 病 中 多 有 精神 因素 ,性 格 上 有 强迫 
观念 。 病 因 包 括 环 哟 部 运动 障碍 、 神 经 肌肉 疾病 和 局 部 损 
害 等 ,而 发 病 机 制 很 可 能 与 咽 肌 或 上 食管 括约肌 的 功能 失 
调 有 关 .临床 表现 主要 为 特殊 形式 的 咽 下 困难 ,经 党 
动作 以 求解 除 症 状 ,有 咽 部 异物 感 等 。 用 食管 镜 和 直接 哈 
镜 检查 不 能 发 现 咽 食管 部 有 任何 器 质 性 病变 或 异物 。 坛 常 
用 的 诊断 方法 是 X 线 活动 摄影 术 和 食管 测 压 ,但 其 压力 改 
变 亦 无 明确 的 定论 。 
罗马 夺标 准 把 冯 球 症 列 为 功能 性 食管 疾病 的 一 种 ,其 
诊断 标准 为 :诊断 前 症状 出 现 至 少 6 个 月 , 近 3 个 月 满足 以 
下 标准 (必须 包括 以 下 所 有 条 件 ):@ 哈 部 持续 或 间断 的 无 
痛 性 团 块 或 异物 感 ;名 感觉 出 现在 两 冬 之 间 ; 人 名 没有 吞咽 困 
礁 或 在 咽 痛 ;@@@ 没 有 胃 食 管 酸 反 流 引 起 症状 的 证 据 ;没有 
伴 组 织 病理 学 异常 的 食管 运动 障碍 。 虽 然 病 因 治 疗 对 有 了 明 
俑 的 神经 肌肉 疾病 引起 的 症状 有 效 , 但 病因 常常 欠 清 晰 , 旦 
尚未 发 现 有 明显 有 效 的 药物 .可 试用 钉 拷 抗 药 。 对 环 咽 部 
高 压 或 松弛 不 全 的 患者 可 应 用 探 条 扩张 术 , 蔡 至 环 咽 部 肌 
切 开 术 。 























气 症 


痛 被 称 为 神经 性 暖气 .显示 其 内 在 的 功能 性 异常 。 患 者 
有 反复 发 作 的 连续 性 暖气 ,企图 通过 咀 气 米 解 除 患者 本 人 认 
为 是 胃 肠 充气 所 造成 的 腹部 不 适 和 饱 此 。 事 实 上 是 由 于 不 
自觉 地 反复 大 入 大 量 空 气 才 暖气 不 尽 , 与 进食 无 关 。 此 症 亦 
4 彩 , 多 在 别人 面前 改作。 罗马 而 标准 将 其 归 入 胃 
上 二 指 肠 疾病 中 ,并 把 暖气 证 再 细 分 为 春 气 症 和 非特 异性 
过 。， 春 气 症 .在 诊断 前 症状 出 现 至 少 6 个 月 , 近 3 个 
满足 以 下 标准 (必须 包括 以 下 所 有 条 件 ):D 每 周至 少 发 
: 数 次 反复 吧 
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和 生 过 度 上 暖气 诊 断 标 i : 状 出 现 至 少 6 个 
满足 以 下 标准 (必须 包括 以 下 所 有 条 件 ) :全 每 
昼 至 少 发 生 数 次 反 修 明 没有 过 度 知 咽 空 气 的 证 据 。 
瞬 气 症 名 与 家 食管 反 :疾病 (CERD) 鉴 别 。 治 疗 上 
证 授 过 解释 症状 ,演示 正确 动作 ,饮食 调整 (如 避免 喔 硬 物 、 
生理 糖 和 和 饶 产 气 饮料 .鼓励 慢 明 ,小 Li 春明 等) .一般 不 提倡 
药物 请 症 一 痢 状 严重 时 可 试用 精神 镇 欧 类 药物 
































三 、 功 能 性 呕吐 


报 于 册 二 尖 是 反复 月 时: 而 无 导 敏 跑 蛙 的 病理 或 明 弛 








心理 病因 。 罗 马 罩 诊断 标准 将 志 
诊断 标准 如 下 (必须 包括 以 下 所 有 有 条件): 人 呕吐 平均 每 周 
发 作 1 次 或 1 次 以 上 ;@ 不 存在 进食 障碍 、 反 和 刍 或 主要 精神 
疾病 (依据 DSM-1V) ;@@ 不 存在 自行 诱 导 或 长 期 应 用 大 麻 ; 
@ 没 有 可 以 解释 反复 呕吐 的 中 枢 神 经 系统 疾病 或 代谢 性 疾 
病 。 诊断 前 症状 出 现 至 少 6 个 月 , 近 3 个 月 满足 以 上 标准 。 
罗马 开标 准 另 外 还 提 及 “周期 性 呕吐 综合 征 ” 的 诊断 ,主要 
表现 为 同样 的 呕吐 症状 有 反复: 性 发 作 .每 次 发 作 持续 不 起 
过 1 周 , 且 在 前 1 年 有 3 次 或 多 次 间断 发 作 , 在 发 作 间 期 无 
恶心 和 呕吐 。 如 果 有 偏 头痛 中 或 家 族 史 则 更 加 支持 。 
诊断 时 需 特别 注意 除外 GERD 和 功能 性 消 化 不 良 
(FD) 。 治 疗 时 需 重 视 营养 支持 :可 试用 抗 恶心 药 物 、 抗 抑 
郁 药物 ,而 心理 支持 ` 行 为 治疗 等 尚未 证 明 有 明确 疗效 。 














四 、 和 神经 性 厌食 


神经 性 厌食 (anorexia nervosa. AN) 是 一 种 以 厌食 : 严 
重 的 体重 减轻 和 闭经 (女性 ) 为 主要 表现 而 无 器 质 性 基础 的 
病症 。 病 因 不 清 ,可 能 是 精神 因素 .生理 ,家庭 及 社会 文化 
等 综合 作用 的 结果 。 胃 排 空 延迟 及 运动 障碍 是 长 期 饥 饿 的 
结果 还 是 食欲 缺乏 的 原因 , 亦 不 十 分 清楚 。 西 方 青年 女性 
中 蝶 病 率 为 10%。 患 者 常 因 害怕 发 肤 破 坏 体型 而 节制 饮 
食 , 拒 食 ,甚至 贪 食 后 又 偷偷 哎 控 .在 情 绕 上 扳 立 ;回避 类 
属 ;虽然 体 重 减轻 仍 认为 自己 过 脏 , 避 免 人 饮食 ,进行 过 度 的 
体育 活动 ,通过 服药 抑制 食欲, 甚至 服 利 尿 结 和 泻药 。 体 重 
减轻 甚至 达 恶 病 质 程度 。 趾 者 常 有 神经 内 分 泌 功 能 失调 ， 
表现 为 闭经 , 低 血压 心动 过 缓 .体温 过 低 以 及 贫血 水 肿 等 。 
患者 有 多 种 胃 电 生理 和 神经 激素 的 异常 .如 轨 电 节 符 
四 密 收 缩 受 损 ,固体 食物 的 胃 排 空 。 体 I 
办 排 空 之 间 无 明显 关系 。 诊断 依 赖 于 典型 的 临床 
欲 消失 为 特征 性 症状 , 恶 病 质 的 外 表 与 充沛 的 精力 上 其 在 人 
又 一 特征 , 胃 排 空 明显 延迟 是 一 客观 指标 .还 需 排 除 其 他 器 
质 必 疾病 。 有 报告 提示 长 期 服用 促 轩 嚼 动力 药 对 神经 性 人 
食 有 效 ,可 加 快 排 空 .缓解 央 洲 留 症状 ,确切 的 依据 省 不 对 
分 。 精神 障 但 的 恢复 十 分 重要 . 故 抗 抑郁 药 有 应 用 价值 。 
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五 、 功 能 性 消化 不 良 


消化 不 良 (dyspepsia) 是 指 源 于 六 十 二 指 肠 区 域 的 一 种 
症状 或 一 组 症状 ， 其 特异 性 的 症状 包括 上 黎 后 侈 胀 .中 饱 感 、 
上 腹痛 或 上 腹 光 经 从 碍 排除 了 可 引起 这 些 症 状 的 器 
质 性 , 爹 身 性 或 代谢 i 时 .这 一 临床 症候 群 伍 称 为 功能 












性 消化 不 民 (funetional dyspepsia. FD)。 曾 被 称 为 韭 党 疡 
性 消化 不 良 。 


FD 是 临床 上 最 常见 的 一 种 功能 性 骨 肠 病 ， 
砷 患 病 率 达 19% 一 41%. 国 内 为 18 一 本 和 %。 


下 消化 门诊 的 20%~50% ,已 成 为 影响 现代 人 生活 质 蝇 的 





【病因 与 发 病 机 制 】 

FD 多 表现 为 异 质 性 病症 .其 病因 与 发 病 机 制 至 今 尚 
未 清楚 , 主要 与 以 下 因素 相关 。 

(一 ) Hp 感染 ”流行 病 学 研究 无 足够 证 据 证 实 或 排除 
两 者 间 存在 因果 关系 。 根 除 Hp 后 确实 有 部 分 FD 患者 消 
化 不 良 症状 得 到 改善 。 症 状 的 产生 是 Hp 宿主 和 环境 因 
素 共 同 作 用 的 结果 。 

(二 ) 胃酸 胃酸 在 FD 病理 生理 机 制 中 的 作用 未 明 。 
但 抑 酸 治疗 对 少数 患者 确实 可 起 到 缓解 消化 不 良 症 状 的 
作用 。 

(三 ) 胃 上 肠 运 动 功 能 障碍 ”目前 认为 是 FD 的 主要 病 
理 生理 学 基础 。 研究 发 现 :空腹 时 FD 患者 消化 间 期 移行 
性 运动 复合 波 (migrating motor complex.MMC)7 明显 异 常 ; 
患者 和 内 食物 分 布 异常 ,在 远 端 置 积 聚 相 对 较 多 ,与 亚 心 和 
时 饱 症状 有 了 明显 相关 性 ;其 胃 密 -幽门 -十 二 指 肠 -空肠 协调 
收缩 运动 异常 可 致 十 二 指 肠胃 反 流 、 引 起 上 腹痛 等 症状 ; 患 
者 还 表现 为 固体、 液体 引 液 混合 餐 的 骨 排 空 延 迟 .引起 餐 
后 腹胀 恶心 、 哎 吐 等 症状 。 另 外 , 胃 肠 动力 障碍 常 与 骨 电 
活动 异常 并 存 。 

(四 ) 内 脏 感觉 异常 ”也 是 FD 的 主要 病理 生理 学 基 
础 之 一 。 内 脏 感 觉 过 敏 表 现 为 一 个 或 多 个 部 位 对 机 械 或 化 
学 刺激 的 敏感 性 增高 ,如 近 端 胃 容 受 性 障碍 (适应 性 舒张 不 
是, 并 与 早 饱 症状 有 关 , 更 易 出 现 上 腹 疼 痛 和 咀 气 ;ED 患 
者 还 可 存 指 肠 对 酸 、 脂 质 等 化 学 物质 敏感 .出 现 恶心 
症状 。 内脏 感 党 过 敏 的 具体 机 制 尚未 明确 .研究 较 多 的 是 
炎 性 细胞 及 其 释放 的 介质 的 作用 , 包括 5 闫 色 胶 (5- 
hydroxytryptamine, 5-HT) 的 作用 。 

(五 ) 骨 肠 激素 亲 乱 和 脑 - 肠 轴 功 能 障碍 ”家 肠 激素 如 
因 动 素 , 因 泌 素 、 胆 赛 收缩 素 以 及 血管 活性 肠 肽 降 钼 素 基 
因 相 关上 肽 及 P 物 质 等 ,可 能 涉足 了 FD 的 病理 生理 机 制 , 且 
与 骨 电 活动 的 变化 相关 。 自 主神 经 系统 功能 异常 ,尤其 是 
迷走 传 出 神经 功能 障碍 ,被 认为 是 轨 容 受 功 能 受 损 和 骨 罕 
动力 低下 的 可 能 机 制 之 一 。 

(六 ) 精神 心理 因素 ”FD 是 一 种 公认 的 心身 疾病 , 精 
神 \ 心 理 因素 的 研究 进展 表明 其 可 能 是 FD 的 重要 病因 。 
中 杠 神 经 系统 对 内 脏 高 敏感 性 的 发 生起 重要 作用 。 驱 体 
化 人际 敏 感 ,不 良 生活 事件 与 功能 性 胃 肠 道 疾病 显著 相 
关 , 焦 虑 和 抑 分 等 精神 障碍 和 个 性 异 5 了 ED 的 发 生 。 









































用 低 一 


【临床 表现 】 
1 餐 后 馅 胀 ”食物 长 时 间 在 留 于 骨 内 引起 的 不 适 
2. 早 饮 感 ” 指 进 食 少许 食物 即 感 肖 部 人 饱满. 食 馈 消 
类 ,不 能 进 常 遍 昌 的 饮食 。 
3. 上 腹痛 ”位 于 胸骨 剑 突 下 与 脐 水 平 以 上 两 侧 锁 袁 
中线 之 问 区 域 的 疼 多 无 规律 性 ,部 分 患者 与 进食 有 
关 . 有 时 患 关 亡 活 痛 感 .而 主诉 为 特别 的 不 适 。 














第 六 章 肠 道 疾病 


4. 上 上 腹 烧 和 灼 感 、 位 于 胸骨 剑 突 下 与 脐 水 平 以 上 、 两 侧 
锁骨 中 线 之 间 区 域 的 难受 的 灼热 感 ' 与 骨 灼 热 不 同 . 后 者 指 
胸骨 后 的 烧灼 样 疼痛 或 不 适 .是 GERD 的 特征 性 症状 。 

恶心 .呕吐 并 不 常见 ,往往 发 生 在 胃 排 空 明显 延迟 的 串 
者 。 不 少 患 者 同时 伴 有 失眠 、 焦 虚 ` 抑 郁 ` 头 痛 、 注 意 力 不 集 
中 等 精神 症状 。 

FD 患者 常 以 上 述 某 一 个 或 菜 
中 症状 也 可 发 生变 化 。 起 病 多 缓慢 ,病程 常 经 年 累 月 . 呈 持 
续 性 或 反复 发 作 .不 少 患者 有 饮食 精神 等 诱发 因素 。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 标准 ”根据 功能 性 骨 肠 病 的 罗马 加 诊断 标 
准 ,功能 性 消化 不 良 的 诊断 需 满 足 :诊断 前 症状 出 现 至 少 6 
个 月 , 近 3 个 月 满足 以 下 标准 : 

1. 主要 标准 ”必须 包括 以 下 1 条 或 多 条 :中 和 餐 后 饱 胀 
不 适 ;@@ 早 饱 感 ;@ 上 腹痛 ;@ 上 腹 烧 灼 感 。 并 且 没 有 可 以 
解释 上 述 症 状 的 器 质 性 疾病 的 证 据 ( 包 括 上 消化 道内 锐 检 
查 )。 

2, 亚 型 标准 ”FD 根据 临床 特点 :还 可 以 分 为 以 下 两 
个 亚 型 ,各 自 的 诊断 标准 分 别 为 : 

(1) 餐 后 不 适 综合 征 ( postprandial distress Syndrome， 
PDS) :病程 6 个 月 . 近 3 个 月 至 少 具备 以 下 1 个 症状 :中 发 
生 在 进 平常 餐 量 后 的 餐 后 饱 胀 .每 周 发 作 数 次 ;@@ 早 包 感 使 
其 不 能 完成 平常 餐 量 的 进食 .每 周 发 作 数 次 。 支 持 诊断 的 
条 件 包括 上 腹胀 或 父 后 恶心 或 过 度 咀 气 .可 同时 存在 EPS,， 

(2) 上 腹 疼 痛 综 合 征 5epigastric pain syndrome- 
EPS) :病程 6 个 月 , 近 3 个 月 必须 具备 以 下 所 有 症状 :至 
少 中 等 程度 的 上 腹部 疼痛 或 烧灼 感 ,每 周至 少 1 次 ;@ 疼 痛 
为 间断 性 ;@ 不 放射 或 不 在 腹部 其 他 区 域 / 胸 部 出 现 :中 排 
使 或 排 气 后 不 缓解 ;@ 不 符合 胆 踊 或 Oddi 括约肌 功能 障碍 
的 诊断 标准 。 支 持 诊断 的 条 件 包 括 疼 痛 可 为 烧灼 样 .但 不 
向 胸骨 后 传导 ;疼痛 常 因 进 餐 诱发 或 缓解 .但 也 可 发 生 在 空 
腹 状 态 ; 可 同时 存在 PDS。 

(二 ) 诊断 程序 引起 消化 不 良 症 状 的 疾病 很 多 .办 此 
FD 为 一 排除 性 诊断 ,临床 上 要 求 既 不 漏诊 器 质 性 疾病 .又 
不 应 该 无 选择 性 地 进行 全 面 的 实验 室 及 特 丈 检查， 和 詹 全 耐 
病史 采集 和 体格 检查 。 注 意 有 无 提示 器 质 性 疾病 的 "报答 ” 
症状 和 体征 :消瘦 、 贫 血 、 上 腹 包 块 .频繁 呕吐 、 跑 血 或 了 使、 
年 龄 >45 岁 的 初 发 病 者 、 消 化 不 良 罗 性 加 重 、 有 上 肿 
泣 家 族 史 等 。 对 年 龄 之 45 岁 旦 无 "报答 "省 状 和 体征 首 . 可 
先 选 择 基 本 的 检查 ( 肝 、 肾 功能 以 及 血糖 等 生化 从 
查 ) .最 部 超声 检查 以 及 胃镜 检查 :也 可 先 于 经 验 性 治疗 2- 
1 周 观 察 疗 效 。 对 诊断 可 疑 或 治疗 无效 着 有 和 对 |X 
进一步 检查 .包括 消化 系统 肿 镁 标志 物 检测 .腹部 CT 二 I 
描 :. 有 条 件 的 可 行 胃 电 图 . 骨 排 空 、 崩 容纳 功能 和 感知 功能 
检查 - 对 有 报答" 计 状 和 体征 普 , 必 须 进 行 初 底 检查 下 至 
找到 病因 ， 对 怀疑 骨 肠 外 疾病 引起 的 消化 不 展 是 者 .应 选 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





择 相应 的 检查 以 利 病因 诊断 。 

对 诊断 不 能 肯定 者 ,进行 定期 随访 ,可 能 发 现 隐蔽 的 器 
质 性 疾病 。 对 有 精神 心理 障碍 者 ,也 建议 及 时 进行 检查 , 明 
确 排除 器 质 性 疾病 对 解释 病情 更 为 有 利 。 

(三 ) 鉴别 诊断 ”首先 需要 与 引起 消化 不 良 的 器 质 性 
疾病 包括 食管 、 胃 十 二 指 肠 、 肝 胆 胰 等 病变 ,特别 是 消化 性 





溃疡 、 骨 食管 反 流 病 (GERD) 及 恶性 病变 ,也 需 与 以 产生 上 


消化 道 症 状 为 突出 表现 的 其 他 系统 疾病 相 鉴别 ,如 糖尿 病 、 
慢性 肾 切 能 不 全 、 充 血性 心力 衰竭 ,甲状腺 功能 亢进 症 及 硬 
皮 病 等 ,以 及 某 些 药物 ,包括 NSAID 类 和 某 些 抗生素 等 。 
虽然 轩 灼 热 与 上 腹 烧 灼 感 有 区 别 ,但 常常 难以 辨别 ,首要 
症状 并 不 能 可 靠 地 识别 食管 疾病 (主要 为 GERD) 和 消化 
不 良 ( 如 PDS\EPS) 之 问 存在 的 重 梧 ,应 暂 诊断 为 GERD， 
如 在 给 予 足 量 的 试验 性 抑 酸 治疗 后 消化 不 良 症状 不 能 组 
解 , 则 骨 灼 热 症状 的 存在 不 能 排除 FPD。FD 也 可 与 IBS 
并 存 。 





【治疗 】 

治疗 以 缓解 症状 ,提高 患者 的 生活 质量 为 主要 目的 , 依 
据 其 可 能 存在 的 病理 生理 学 异常 进行 整体 调节 :选择 个 体 
化 的 治疗 方案 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”帮助 患者 认识 , 理 
生活 习惯 ,避免 烟 , 酒 及 服用 非 僧 体 
谱 , 人 得 应 避免 个 人 生活 经 历 中 会 诱发 症 
虑 者 可 适当 也 镇 静 剂 。 

(二 ) 药物 治疗 ”由 于 FD 症状 的 多 样 性 ,目前 尚 无 特 
效 药 .主要 是 经 验 性 治疗 。 

1. 抑 酸 药 ”适用 于 韭 进餐 相关 消化 不 良 中 以 上 腹 
痛 、 烧 灼 感 为 主要 症状 痢 。 可 选择 H: 受 体 阳 断 药 或 质子 
双 抑 制药 。 制 酸 药 可 选用 铝 碳 屋 镁 ,尤其 对 于 伴 有 胆 计 
反 流 者 。 

2. 促 骨 肠 动 力 药 可 改 请 与 进餐 相关 的 上 腹部 症状 ， 
以 上 腹 饮 忧 . 早 饱 , 嗓 气 为 主要 症状 患者 常 作为 优先 选用 ， 
党 用药 有 多 浠 立 醋 (10mg.3 次 /日 )、 英 沙 必 利 (5mg;3 次 / 
[或 仇 托 必 利 . 均 在 餐 前 15 一 30 分 钟 服 用 ,疗程 2 一 8 周 。 
少 部 分 患 省 有 腹 申 .和 榴 便 或 腹 演 ,腹痛 不 良 反应 , 诚 基 或 使 
用 一 段 时 间 后 这 些 不 良 反 应 可 减轻 。 

3. 根除 幽门 螺杆 菌 治疗 ”对 少 部 分 有 幽门 螺杆 戎 感 
涩 的 TD 患 省 可能 有 效 。 

4. 助 消化 药 ”消化 能 和 微 生 
不良 的 畏 助 用 药 、 政 善 与 进餐 相 
症状 ， 

5. 精神 心理 治疗 
状 有 明显 兴 可 并 
| 
由 心理 二 更 冤 







解 病情 .建立 改善 
& 药 。 无 特 珠 食 
的 食物 。 失 眠 、 焦 

















态 制剂 可 作为 治疗 消化 
关 的 服 胀 、 食 欲 缺 乏 等 





上 述 治疗 疗效 欠 佳 而 作 随 精神 症 
上 搞 抑 郁 药 . 常 如 陪 米 具 林 、5- 
刘 妆 如 握 贞 汗 等 此 外 .行为 治疗 , 认 知 疗法 
也 可 试用 
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六 、 肠 易 激 综合 征 


肠 易 激 综 合 征 (irritable bowel syndrome， IBS) 是 临床 
上 最 常见 的 一 种 胃 肠 道 功能 闪 乱 性 疾患 ， 是 一 组 包括 腹痛 、 
腹胀 不适、 以 大 便 习惯 改变 为 主要 特征 ， 并 伴 大 便 性 状 异 
常 ,持续 存在 或 间歇 发 作 ， 而 又 缺乏 形态 学 和 生物 化 学 异常 
改变 等 可 用 器 质 性 疾病 解释 的 临床 证 状 。 

罗马 下 诊断 标准 根据 大 便 的 性 状 细 分 临床 分 型 为 腹 海 
型 (IBS_D) .便秘 型 (IBS-C) ,混合 型 (IBS-M) 和 未 定 1 (IBS- 
U) 。IBS 是 西方 国家 最 常见 的 消化 性 疾病 之 一 ， 其 患 病 率 
在 9% 一 22% 之 间 。 我 国 约 7 中 一 12 中 。 患 者 多 以 年 轻 人 
和 中 年 人 为 主 ,为 20 一 50 岁 , 老 年 后 初次 发 病 者 少见 ,但 是 
病 率 并 非 明 显 降低 ,女性 较 男性 更 为 多 见 ( 男 : 女 约 1 
1. 2 一 2) ,有 家 族 汇集 倾向 。IBS 对 患者 的 生活 质量 和 社会 
交往 有 明显 的 负面 影响 ,并 直接 或 问 接地 消耗 大 一 的 医疗 
保健 资源 。 









【病因 与 发 病 机 制 】 

肠 易 激 综合 征 的 病因 尚 不 明确 。 可 能 与 
有 关 : 

(一 ) 骨 肠 动力 异常 。 长 期 以 来 因 肠 道 动力 学 异常 是 
症状 发 生 的 主要 病理 学 基础 ,并 具有 以 下 特征 :OD 广汉 性 : 
功能 异常 不 仅 局 限于 结肠 , 常 可 涉及 全 胃 肠 道 , 包 括 食管 、 
胃 、 小 肠 、 回 育 肠 部 以 及 胆管 系统 等 也 在 一 定 程度 上 存在 
“ 易 激 性 ”, 尤 其 是 小 肠 , 目 前 被 认为 是 与 1BS 症 状 的 产生 有 
密切 关系 ;@ 高 反应 性 :对 各 种 生理 性 和 非 生理 性 刺激 (外 
进食 、 肠 腔 扩张 . 肠 内 化 学 物质 、 某 些 胃 肠 激素 等 ) 的 动力 学 
反应 过 强 , 并 时 反复 发 作 过 程 。 

1. 结肠 动力 改变 “腹泻 型 1BS 思考 结肠 运动 指数 增 
多 ,各 段 结肠 推进 性 颗 动 明显 增加 ;以降 乙 结 扬 明 显 , 并 可 
伴 腹痛 。 而 便秘 型 IBS 患者 则 多 表现 为 痉挛 性 收缩 和 股 
胀 ,结肠 节 段 性 收缩 增加 ,高 幅 推进 性 收缩 减少 。 腹 泊 弄 
1BS 患者 轩 结 肠 反 射 旦 持续 的 增高 反应 , 便秘 型 则 反应 
减少 。 

2. 小 肠 动力 异常 ”消化 期 ,IBS 患者 小 肠 襄 帆 性 收缩 
明显 增加 。 消 化 间 期 ,IBS 吓 者 小 肠 消化 间 期 移行 运动 复 
合 波 (migrating motor complex,MMC) 异常 . 腹 海 型 串 者 的 
MMC 周期 在 白天 比 正常 人 缩短 ,于 本 期 出 现 更 多 的 快速 
推进 性 收缩 波 群 。 便 秘 型 患者 MMC 用 期 收缩 的 幅度 
降低 。 

3. 其 他 部 位 胃 肠 动力 异常 
肠 辟 张力 减低 ， 
有 反 。IBS& 
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以 下 因素 

















服 演 型 吓 者 乙状结肠 、 直 
而 直肠 的 节律 性 收缩 增强 ;而 便秘 型 患者 相 
食管 括约肌 (LES) 压 力 较 低 :食管 体 部 重 
复 必 收 绑 和 自发 性 收缩 较 多 ,食管 下 段 对 气 查 扩 张 的 而 受 









性 差 。 部 分 患 少见 名 食管 反 流 。 


(一 )】 内 脏 高 敏感 ”大 蝇 人 研究 普遍 观察 到 IBS 患者 对 





绷 肠 道 充 列 扩 张 、 肠 肌 收缩 等 生理 现象 极为 敏感 , 较 易 感到 
腹痛 , 即 痛 立 降低 ,其 至 对 正 念 下 的 肠 蠕 动 亦 较 常人 更 
易 感 党 到 。IBS 患者 进行 肠 镜 检 杰 时 感觉 腹痛 的 程度 亦 明 
显 并 人 。 这 种 感觉 异常 的 神 儿 生理 基础 可 能 是 黏膜 
及 丈 膜 下 的 内 脏 传 人 神 经 来 梢 兴奋 阔 值 降低 .和 (或 ) 中 枢 
神经 系统 对 传人 神经 冲动 的 感知 异常 ,以 及 传 出 神经 对 传 
人 信息 的 负 反 馈 抑制 的 调控 能 力 的 减弱 ,从 而 相对 增强 了 
痛觉 的 

也 有 研究 提示 内 脏 高 敏感 性 的 产生 与 患者 的 心理 因素 
有 关 , 食 物 ,药物 ,应 激 事件 .行为 因素 也 可 能 对 结肠 感受 和 
中 枢 神经 的 调控 异常 起 一 定 作 用 。 

(三 ) 肠 道 炎症 、 免 疫 功 能 改变 与 菌 群 失调 大 量 的 研 
究 提示 IBS 与 肠 道 感染 有 关 。 流行 病 学 研究 显示 ,急性 感 
染 是 诱发 IBS 的 危险 因素 之 一 ,而 无 论 任何 亚 型 的 IBS 中 
者 都 存在 免疫 系统 的 异常 激活 。 有 学 者 提出 "感染 后 的 肠 
易 激 综 合 征 ”(post-infectious irritable bowel syndrome) 的 
概念 。 感 染 引起 IBS 的 确切 机 制 还 不 明 确 , 原 因 可 能 是 肠 
道 菌 群 激活 黏膜 内 的 免疫 反应 ,从 而 导致 的 轻 度 炎症 ， 
以 及 肠 道 神经 系统 损伤 , 疡 道内 的 内 分 刻 细 胞 及 工 淋 巴 细 
胞 数量 和 功能 的 改变 ,感染 物 改 变 胃 肠 道 动力 及 内 脏 的 敏 
感性 等 。 

(四 ) 中 枢 感觉 异常 和 神经 内 分 泌 全 究 表明 IBS 中 
者 存在 CNS 的 感觉 异常 和 调 节 异 常 ,IBS 可 以 被 认为 是 对 
脑 - 肠 系统 的 超 敏 反应 ,包括 对 肠 神经 系统 和 CNS。 

由 于 脑 - 肠 轴 还 通过 骨 肠 激素 等 神经 内 分 泌 系统 达 到 
胃 肠 功能 调节 的 目的 ,5-HT 已 被 认 为 是 参与 央 肠 道 动力 
和 感觉 的 非常 重要 的 神经 递 质 , 其 3 型 和 4 型 受 体 对 5-HT 
激动 药 或 摘 抗 药 的 不 同 反 应 是 近年 来 药物 治疗 开发 的 热 
点 。 癸 究 还 发 现 ,IJBS 患者 血浆 中 胆 唱 收缩 过 (CCK)、 生 长 
抑 素 (SS) 和 角 动 素 的 浓度 也 有 胃 显 改变 。 

(五 ) 社会 心理 因素 箱 神 紧张 加 重 胃 肠 道 证 状 。 应 
激 可 以 引起 大 部 分 人 产生 骨 肠 道 症 状 ,但 是 在 1BS 患者 中 ， 
这 种 反应 尤其 明显 , 比 正 常人 更 多 抱怨 生活 中 的 应 激 事 件 ， 
并 且 症 状 的 发 生 ,严重 程度 利 应 激 强度 相关 。 
BS 患者 往往 同时 有 心理 和 精 神 障碍 ,社会 心理 因素 
对 JIBS 患 者 的 影响 可 能 通过 CNS 介 导 。 心 理 社会 因素 和 
社会 文化 因素 影响 健康 状态 和 临 床 结果 ,也 可 以 影响 IBS 
愚者 的 临床 表现 和 治疗 效果 。 不 利 因素 包括 :情感 .性 、 生 
型 度 待 史 , 睡 腿 利 夺 ,应 激 生 活 事件 .长 期 社会 应 激 以 及 不 
只 的 心理 应 对 等 。 
比 外 ,IBS 有 明显 的 家 族 笃 集 的 倾向 ,因此 基因 易 感 性 
得 传 央 素 也 各 认 真 考 虑 。 
总 之 ,IBS 的 病理 和 
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l 灾 化 是 多 样 性 ,但 其 特征 是 对 多 
的 反应 性 玉 主要 包括 胃 肠 动 
感觉 过 度 敏 感 .中 枢 及 周围 神经 系统 高 敏感 以 
和 机 制 决 非 单一 .而且 各 种 可 能 
。 因 此 .IBS 是 在 特殊 个 体 基 
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质 基础 上 ,以 神经 系统 、 内 分 泌 系统 及 免疫 
社会 心理 因素 刺激 为 契机 而 引发 的 心身 疾病 。 





【临床 表现 】 

1. 腹痛 或 腹部 不 适 与 排便 相关 ,为 一 项 主要 症状 且 
为 IBS 必 备 症状 ,大 多 伴 有 排便 异常 并 于 排便 后 缓解 或 改 
善 , 部 分 患者 易 在 进食 后 出 现 ;可 发 生 于 任何 部 位 .局 限 性 | 
或 弥漫 性 ,性 质 , 程 度 各 异 .但 不 会 进行 性 加 重 , 极 少 有 了 睡眠 | 
中 痛 醒 者 。 不 少 患者 有 排便 习惯 的 改变 ,如 腹泻 ,便秘 或 两 | 

2. 腹泻 ”一 般 每 日 3 一 5 次 左右 ,少数 可 达 十 数 次 。 
美 量 正 常 (和 200g/d) : 禁 食 72 小 时 后 应 消失 ,夜间 不 出 现 
(这 点 极 军 见于 器 质 性 疾患 ), 通 常 仅 在 层 起 时 发 生 . 约 1/3 
患者 可 因 进 食 诱发 。 大 便 多 呈 稀 糊 状 ,也 可 为 成 形 软 使 或 
血水 样 。 可 带 有 黏液 ,但 无 月 血 。 排 便 不 干扰 睡眠 

3. 便秘 ”为 排便 困难 ,粪便 干 结 ` 生 少 ， 状 或 细 
杆 状 ,表面 可 附 忒 液 ; 亦 可 间或 与 短期 腹泻 交 闪 ,排便 不 尽 
感 明显 .次 便 可 带 较 多 蒜 液 ;早期 多 为 间断 性 ,后 期 可 为 持 
续 性 ,甚至 长 期 依赖 泻药 。 

4. 其 他 ”腹胀 在 白天 加 重 , 夜 间 睡 眠 后 减轻 , 腊 围 一 
般 不 增加 。 近 半数 患者 有 胃 灼 热 . 早 饱 、 恶 心 、 哎 吐 等 上 消 
化 道 症 状 , 常 伴 非 结肠 源 性 症状 和 置 肠 外 症状 ,如 慢性 盆腔 
痛 、 性 功能 障碍 和 风湿 样 症状 等 

IBS 起 病 通 常 缓慢 、 隐 医 , 间 和 敬 性 发 作 . 有 缓解 期 ;病程 
可 长 达 数 年 至 数 十 年 .但 全 身 健康 状况 却 不 受 影 响 。 症 状 
的 出 现 或 加 重 与 精神 因素 或 得 遇 应 激 事 件 有 关 . 部 分 患者 
尚 有 不 同 程度 的 心理 精神 异常 表现 ,如 抑郁 、 焦 虚 、 紧 张 、 多 
疑 或 敌意 等 ,精神 、 饮 食 等 因素 常 可 诱 使 症状 复发 或 加 重 。 
症状 虽 有 个 体 差异 .对 于 某 一 具体 患者 则 多 为 问 定 不 变 的 
发 病 规律 和 形式 。 



































【诊断 与 鉴别 诊断 了 

(一 ) 诊断 

1 罗马 亚 诊 断 标 准 

(1) 反复 发 作 腹 痛 或 腹部 不 适 , 在 最 近 3 个 月 内 每 
月 至 少 3 天 ,是 伴 有 以 下 两 条 或 两 条 以 上 :中 排便 后 改 
善 ;加 发 作 时 伴 排 便 次 数 的 改变 ;四 发 作 吐 伴 排便 性 状 
的 改变 。 

(2) 目前 的 症状 持续 至 少 3 个 月 ,已 诊断 前 全 少 6 个 
月 曾 有 过 1 次 发 作 。 

(3) 研究 或 临床 验证 时 .疼痛 或 腹部 不 和 通 壬 率 至 少 1 
司 2 天 作为 人 选 条 件 。 

2. 罗马 了 诊断 标准 根据 Brisiol 大 便 性 状 分 型 作为 IBS 
亚 型 的 分 型 标准 : 

(1) IBS 便秘 型 (IBS OO 〇 ): 抉 状 或 硬 使 二 25 亏 , [和 俑 使 
或 水 样 使 ~25%; 


(2) IBS 腹 海 型 (IBS-D) :血便 或 水 样 便 一 255 .FL 区 
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状 或 便便 <25%; 

(3) IBS 混合 型 (IBS-M) : 稀 便 和 硬 便 均 之 25 兴 ; 

(4) IBS 末 定 型 (IBS-U) :排便 性 状 改变 未 达到 上 述 三 
型 要 求 。 根 据 症状 分 为 IBS 伴 腹 演 和 IBS 伴 使 秘 。 

IBS 的 诊断 属 排除 性 诊断 。 按 上 述 标准 ,在 遵 慎 地 排 
除 可 引起 腹痛 、 腹 深 、 便 秘 的 各 种 器 质 性 疾病 基础 上 可 作出 
诊断 。 因 此 ,一 般 在 通过 详细 询问 病史 ,临床 特征 .用 药 史 
以 及 心理 精神 忠和 常规 的 体检 即 可 诊断 大 部 分 IBS, 诊 断 


作出 后 还 要 注意 随访 ,以 确保 诊断 的 正确 性 。 一 般 而 言 , 在 
仔细 体格 检查 的 基础 上 ,应 常规 进行 全 血细胞 计数 ,大便 潜 


血 和 镜 检 、 肝 功能 检查 .红细胞 沉降 率 (ESR) 和 乙状结肠 镜 
活检 。 对 年 老 .症状 进展 迅速 的 患者 则 需要 更 彻底 的 检查 
以 排除 器 质 性 疾病 。 以 腹泻 为 主 的 IBS, 除 非 有 巴 营 (包括 
发 热 , 体 重 下 降 、 便 血 或 黑 便 、 贫 血 、 腹 部 包 块 以 及 年 龄 因 
素 ) 症 状 , 一 般 很 少 需要 作 进一步 检查 。 
根据 该 标准 作出 IBS 诊断 的 患者 ,长 期 随访 证 明 其 后 
最 终 诊断 为 器 质 性 疾病 的 可 能 性 相当 低 , 且 与 自然 人 群 
相似 。 
3. 推荐 诊断 程序 ”首先 根据 病 忠 和 临床 特征 等 为 
es 诊断 较 明 确 者 可 试行 诊断 性 治疗 并 进 
@@ 对 新 近 出 现 持续 的 大 便 习惯 (频率 、 性 状 ) 改 变 
或 与 以 入 改作 形式 不 同 司 或 症状 逐步 加 重 者 有 大 肠 况 家 族 
之 :40 岁 者 ,应 将 结肠 镜 检 查 或 锯 剂 灌肠 X 线 检 
规 。 对 无 上 述 情况 ,年 龄 在 40 岁 以 下 .具有 典 境 
准 便 常规 为 必要 从 查 。IBS 患者 有 一 部 分 症状 














IBS 症 状 者 、 








与 织 质 性 疾病 是 重合 的 ,例如 :甲状 腺 疾病 、 乳 ` 炎 症 性 
肠 病 、 昆 微 镜 下 结肠 炎 、 乃 糖 不 耐 受 、 小 肠 细菌 过 度 生长 ,此 


至 缩 肠 闹 . 如 果 缺 乏 
此 对 怀疑 1B 六 的 由 





状 , 临 床 表 现 都 可 类 似 IBS. 因 
省 进行 一 些 针 对 性 的 检查 ,是 有 一 定 临 





















床 意 义 的 。 对 于 诊断 可 疑 和 症状 顾 固 、 效 者 ,应 有 选 
拌 性 地 作 进 一 步 ep 以 排除 器 质 性 疾病 : 血 钙 .里 状 腺 功能 
俭 是 气 试验 ,类 便 培 养 和 镜 愉 .72 小 时 凑 便 脂肪 
忠武 ,下 -组 肠 道 内 检查 和 抽取 时 上 二 指 肠 液 锐 检 a 
(以 排 陈 小 肠 细 疯 合 征 和 荣 := 虫 感 染 , 如 费 第 著 





毛虫 小肠 妆 





时 间 测 定 , 肛 门 直肠 压力 a 定 、 
争 漠 肠 , 排 铸造 影 , 骨 十 二 指 肠 压力 测定 ,腹部 也 赵 和 和 
CT. Se 类 :人 笃 琶 试验 (“Se HCAT, 用 于 观察 有 无 胆 
计 酸 吸收 不 月 ). 抗 肌肉 腊 抗体 . 肠 腔 放置 气 守 和 直肠 测 压 
等 运动 功能 怜 在 ， 

鉴别 诊断 
. 以 腹痛 为 主 的 IBS 










应 与 肠 道 炎症 性 疾病 相 鉴 别 、 
区 性 结肠 炎 和 克 风 $ 恩 病 等 


二 、 
结肠 镜 俭 碍 加 以 鉴别 。 与 肝胆 虚 


人 恨 据 闭合 细 商 培养 和 纤 多 
猴 锋 引起 的 腹 痢 相 鉴 别 ， 于 趋 声波 、CT、MRI 等 影 
[UE A 站 起 的 腹痛 相 鉴 别 。 功 能 
站 站 引 息 腹痛 :文献 报道 丙种 疾病 的 重 夭 座 在 


吾 患 阁 还 存在 [上述 状 - 告 并 凤 行 内 镜 检 查 








像 学 修 丰 结果: 


性 消化 下 肛 
$n by 
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以 资 鉴 别 。 
2. 以 便秘 为 主 的 IBS ”除了 和 需 与 由 于 妊娠 ,饮食 习惯 
改变 或 外 出 旅游 等 有 关 的 偶发 便秘 鉴别 外 ,还 要 考虑 腹腔 
ee : 肠 道 的 原因 :如 腹腔 内 巨大 肿瘤 等 。 
功能 性 便秘 ,与 IBS 便秘 型 有 时 在 临床 上 鉴别 较为 困难 , 见 
本 章 下 节 。 

3. 以 腹泻 为 主 的 IBS 与 功 色 
别 较 为 困难 。 功 能 性 腹 酒 是 持续 性 或 反复 排 稀 便 ( 币 状 便 ) 
或 水 样 便 ,不 们 有 腹 痢 。 其 罗马 正 诊 断 标准 为 :至 少 全 六 
的 大 便 为 不 们 有 腹痛 的 松散 ( 糊 状 ) 便 或 水 样 便 。 诊 断 前 症 
状 出 现 侠 少 6 个 月 , 近 3 个 月 满 是 以 上 诊断 。 许 多 疾病 可 
引起 不 伴 腹 痛 的 慢性 腹 演 ,但 达 不 到 1BS 的 诊断 标准 。 有 
时 仅 据 病史 对 IBS 与 功能 性 腹泻 难以 鉴别 ,必要 时 可 进行 
诊断 性 试验 治疗 。 

4. 鉴别 诊断 ”还 应 包括 甲状 腺 功能 亢进 症 、 骨 说 迷 
痛 、 乳 禧 酶 缺乏 症 、 肠 道 吸收 不 良 综合 征 等 。 一 般 而 言 ' 以 
下 临床 症状 不 支持 IBS 的 诊断 ,而 多 提示 F 肠 道 器 质 性 
疾病 :老年 起 病 , 进 行 性 加 重 , 惊 扰 唾 工 , 发 热 ,明显 消 覃 , 脱 
水 ,吸收 不 良 ,夜间 腹泻 ,大 便 带 脓 血 或 脂 太 肠 出 血 ， 
腹痛 与 排便 关系 不 肯定 ,心身 疾病 多 继 发 于 钙 状 等 。 

总 之 ,IBS 是 指 一 组 以 腹痛 腹胀 ,排便 习惯 和 大 便 性 
nl 党 ,缺乏 特异 性 的 形态 学 .生化 和 感染 性 病因 的 症候 


省 。 临 床上 以 症状 为 诊断 基础 .结合 肠 镜 和 饥 剂 流 肠 从 在 





性 腹泻 有 时 在 临床 上 和 鉴 




















2 除 肠 道 器 质 性 病变 后 可 成 立 诊断 , 胃 肠 道 运动 ,内 脏 敏 感 
性 检查 等 是 近年 来 的 值得 进一步 研究 的 方向 。 


治疗 】 

IBS 治疗 的 目的 是 消除 患者 顾虑 ,改善 症 . 提 剖 生 太 
治疗 原则 是 在 建立 良好 1 系 基 侧 上 ,根据 症状 
度 进行 分 级 治疗 和 根据 症 ren 注 
了 措施 的 个 体 化 和 综合 运用 。 建 议 采用 综合 治疗 ' 应 
包括 精神 心理 行为 王 预 治疗 ,饮食 调整 及 药物 治疗 。 

(一 ) 建立 良好 的 医 患 关系 ” 建 这 良好 的 医 目 关系 居 
让 有 效 ,经济 的 IBS 治疗 方法 .也 是 所 有 治疗 方法 得 以 有 效 
实施 的 基础 。 在 这 种 关系 中 ,医生 须 注音 个 听 、 分 析 解 种 、 
明确 问题 和 期 望 、 给 也 答复 ,并 使 患 省 钊 治疗 过 程 由 


使 患者 合 立 信心 ,增加 信任 ,从 而 减少 患者 的 就 医 次 数 ` 拓 
苘 患者 的 证 








































ee pt rm :过 度 饮 食 、 二 尖 
啡 办 、 高 脂 饮 食 、 蘑 些 具有 * 产 气 ” 作 用 的 蔬菜 或 豆 类 等 . 精 
加 工商 粉 和 人 [食品 梨 糖 生 及 果糖 。 注 意 调 整 
维 及 纤维 制剂 :如 谷物 ,水 果 、 刻 业 、 种 子 .坚果 和 辟 类 等 主 
: 售 ' 包 括 水 洲 性 纤维 [ 果 胶 .树胶 、 粘 上 胶 和 一 些 杆 
物 , 如 欧 芷 前 (psyllium)、 卵 中 车 前 (Cispaghula)、 瓜 儿 总 
宗 ] 以 及 正 水 洲 性 纤维 于 纤维 来 和 个 大 
主要 用 于 便秘 为 主 一 股 从 低 齐 





















的 IBS 





量 开始 逐步 增加 剂量 并 应 个 体 化 。 发 现 由 饮食 引 运 的 不 良 
反应 (食物 不 耐 受 、 食 物 过 敏 ) 采 用 食物 过 人 敏 原 皮 肤 试验 和 
食物 激发 试验 发 现 致 第 食物 ,包括 亚 奇 人群 常见 的 乳糖 不 
硬 受 , 行 别 除 人 饮食 治疗 。 

(三 ) 药物 治疗 治疗 的 方法 及 对 药物 的 选择 应 因 人 
而 异 , 对 钙 处 再 。 以 腹泻 症状 为 主要 表现 的 1BS 忠 者 的 药 
物 治疗 可 选择 解 闯 、 止 海 类 药物 ;以 便秘 症状 为 主要 表现 的 
IBS 忠 者 的 药物 治疗 可 选择 促 动力 、 通 便 类 药物 ,但 应 避免 


应 用 刺激 性 缓 泻 剂 ;以 腹痛 ,腹胀 为 主要 表现 的 IBS 患者 的 






















药物 治 共有 调节 内 脏 感 觉 作 用 的 药物 .纠正 内 驻 
感觉 异常 ,缓解 症状 ;具有 只 显 全 和 (或 ) 焦 虑 等 精神 障碍 





表现 者 ,应 考 
抑郁 \ 抗 焦 虚 






给 予 心理 行为 二 项 的 认 知 疗法 及 低 剂量 搞 
药物 治疗 。 


类 外 ; 常 使 用 相对 特异 性 肠 道 平滑 肌 钙 离子 通道 撒 抗 药 . 调 
节 肠 道 运 动 , 如 bE 澳 胺 50mg ,3 次 /日 ; 奥 替 省 胺 40mg.3 
次 /日 。 另 外 , 曲 美 i 洒 为 外 周 性 脑 腓 肘 类 似 物 .作用 于 外 
周 阿 片 类 受 体 以 刺激 小 肠 动 力 和 阿 络 开通 路 以 抑制 结肠 动 
力 , 是 一 种 胃 肠 运动 双向 调节 剂 ， 100mg,3 次 /日 。 系 统 
述 结果 显示 水 答 汕 有 明确 的 获 益 'NNT 为 3, 副 作用 非常 
罕见 。 

2, 止 泻药 ”上 股海 击 IBS 可 选用 洛 哌 丁 胺 ,为 人 工 合成 
的 外 周 阿片 时 上 4 受 体 激 动 剂 ， 2 一 4mg, 以 后 每 腹 海 1 次 青 





服 2mg, 日 用 是 不 超过 16mg ,或 复方 地 芬 诺 酯 ( 葵 乙 哌 喧 )， 
每 次 1 一 2 片 ,2 一 4 次 /日 ;但 需 更 秘 、 上 腹胀 等 不 良 反 
应 。 轻 症 者 可 选用 吸附 剂 ,如 双 信 面体 脱 石 等 。 

3. 导 泻 药 便秘 可 使 用 导演 药 , 一般 主张 使 用 作用 温 




















和 的 轻 海 药 以 减少 不 良 反 应 和 药物 依赖 性 。 如 高 渗 性 轻 演 
剂 ,所 化 镁 乳 30 一 45ml 唾 前 服 , 或 乳 果 糖 15 一 30ml 睡 前 


服 ,或 乳 果 糖 (10~15ml,3 次 /日 ) 山梨 醇 (5 一 10g,3 次 
中 ;也 常用 渗透 性 轻 泻 剂 如 聚 乙 二 醇 CPEG4000) .容积 性 
演 剂 如 区 于 前 制剂 或 四 基 纤 维 索 等 。 
4 肠 道 感觉 和 (或 ) 动 为 调节 药 “ 非 多 托 唆 (fedotoxine): 
是 阿片 类 受 体 激 动 剂 . 特 生性 所 制 外 间 内 脏 传人 神经 而 降低 
内 有 0~70mg.3 次 ,11 ,能 有 效 地 缓解 
站 症状 。 领 谷 县 (loxiglumide) :为 胆 迪 收纳 
约 , 可 促进 结肠 转运 及 骨 排 空 , 短 结肠 转运 时 间 . 增 加 排 使 频 
逢 | 述 可 降低 内 腑 高 敏感 性 。 生 长 抑 索 及 其 类 似 物 ,如 自由 肘 
具有 缓 解 颈 体 和 内 蚌 疼 痛 的 作用 。 促 动力 药 如 多 潘 立 柄 
ji0mg,3 次 / 时; 黄 沙 比 币 Cmosapride) .5 一 10mg.3 次 "日 或 伊 托 


记 
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几 利 均 可 用 于 IBSC 的 治疗 。 
5. 益生 菌 ”益生 菌 是 一 类 有 具有 调整 宿主 肠 道 微 企 物 
样 生态 平衡 而 发 挥 作用 的 微生物 制剂 . 某 些 益生 菌 可 





以 减低 岂 道 细胞 钻 离 子 通 道 和 类 阿 片 受 休 的 表达 ,减少 循 
环 中 细胞 轩 的 水 平 从 而 减少 内 尾 的 高 敏感 性 和 炎症 反 
应 ;在 1BS 中 起 作用 自前 应 据 是 示 在 IBS 中 .益生 测 比 安 
慰 剂 唱 加 有 有效。 它们 可 以 作为 患者 (特别 是 有 腹痛 




















第 六 章 肠 道 疾病 
患者 的 二 线 用 药 。 

6. 抗 精神 病 药 ”对 上 腹痛 症状 重 而 上 述 治疗 无 效 , 特 别 
是 伴 有 较 明 显 精神 症状 者 可 试用 。 腹 海 型 患者 若 对 抗 痉挛 
药 或 薄荷 油 反应 不 好 .可 使 用 三 环 类 抗 抑 郁 药 .如 阿 米 蔡 林 
25 一 50mg.2 一 生 次 /日 。 而 在 便秘 型 患者 中 . 若 使 用 卵 叶 
车 前 草 效 果 不 佳 , 可 以 使 用 选择 性 5- 羟色胺 重 摄取 抑制 











药 . 如 帕 罗 西 汀 或 西 贾 普兰 ,可 加 快 小 肠 认 动 . 并 避免 三 环 | 


类 抗 抑郁 药 最 常见 的 不 良 反应 一 一 便秘 。 

此 外 .小 剂量 的 抗 抑郁 药 即 可 显著 地 降低 内 胜 敏 感性 ，， 
减少 胃 肠 道 症状 。IBS 患者 常常 反感 医生 对 其 使 用 抗 抑 和 三 
药 . 导 致 患者 依从 性 差 。 因 此 .应 用 抗 抑郁 药 的 关键 在 于 用 
药 前 对 中 者 进行 充分 解释 ,使 点 者 理解 用 药 意图 并 应 意 
试用 。 

(四 ) 心理 和 行为 治疗 ”许多 研究 认为 认 知 行为 治疗 、 
标准 心理 以 及 催 眼 疗法 对 部 分 IBS 患者 具有 一 定 疗效 。 

(五 ) 中 医药 治疗 ”有 报道 中 药 、 针 灸 等 治疗 IBS 有 
效 , 有 待 进一步 验证 。 


【预后 】 

JIBS 呈 良 性 过 程 ,症状 可 反复 或 问 时 发作. 影响 生活 质 
量 .但 一 般 不 会 严重 影响 全 身 情 况 。 在 医师 的 持 Es 
许多 患者 经 进一步 咨询 、 健 康 教育 和 合理 用 药 . 可 在 数 周至 
数 年 内 达到 症状 的 绥 解 。 无 疗效 者 可 增加 精神 心理 方面 的 
支持 涌 疗 和 应 用 一 些 有 特殊 作用 的 药物 ;对 重症 、 兢 固 的 病 
例 ,不 必 追 求治 您, 更 应 着 力 于 患者 功能 的 改善 .提高 生活 


质证 。 









七 、 功 能 性 便秘 

便秘 一 般 即 指 复 性 便秘 .主要 是 指 凑 使 干 结 、 排 便 困难 
或 不 尽 感 以 及 在 不 用 通 使 药 时 完全 排 空 类 使 的 次 数 明 显 减 
少 每。 上 述 状 在 2 种 以 上 时 .可 诊断 为 症状 性 
使 秘 。 便 秘 的 病因 包括 功能 性 和 器 质 性 两 种 。 如 能 排除 便 
秘 的 器 质 性 病因 .如 由 罚 肠 ; 生 、 轩 及 消化 道 的 有 性 疾 
病 如 糖尿 炳 、 神 经 系统 疾病 等 引起 . 则 可 诊断 为 功能 性 使 秘 


(functional constipation) 。 


















【病因 与 发 病 机 制 】 

正常 的 排便 生理 过 程 包括 产后 便 意 和 排便 动作 岗 个 过 
程 :中 肠 内 容 物 以 正常 速度 通过 备 肠 段 . 凑 便 及 时 抵达 下 
肠 . 丰 肠 扩 张 引起 排便 反射 即 发 生 合意 旦 肠 排 郧 . 排 
全 动作 受到 大 脑 皮质 和 上 采 答 部 次 血肉 低级 中 枢 的 调 1, 通 
过 直肠 收缩 , 诺 门 插 约 肌 松 弛 .上 腹 贞 及 防 肌 、 帅 劳 侧 三 
提 肝 收缩 、 盆 底下 降 . 腹 贞 和 和 有 昭 肌 也 协 调 ! 收 毕 有 这 六 但 
使 装 使 排出 是 门 。 正 常 排 使 生理 过 程 中 出 现 某 :下 站 的 障 
堡 邦 可 能 引起 使 秘 

功能 性 便秘. 根据 病 理 生理 学 机 制 可 将 患 演 分 为 排 空 
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第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


迟缓 型 ,功能 性 出 口 梗阻 型 和 合并 或 混合 型 。 

(一 ) 排 空 迟 缓 型 ”又 称 慢 传输 型 便秘 (slow transit 
constipation, STC) 或 结肠 无 力 ,在 特 发 性 便秘 中 占 13%， 
是 指 肠 内 容 物 从 近 端 结肠 向 远 端 结 肠 和 直肠 运动 的 速度 低 
于 正常 人 .这 种 异常 被 证 明 与 异常 的 肠 道 动力 有 关 : 其 机 制 
包括 结肠 高 幅 推 进 性 收缩 数量 减少 和 远 端 不 协调 的 运动 增 








oy 多 ,可 能 存在 肠 肌 间 神经 从 的 异常 和 肠 神 经 逆 质 的 改变 。 
(oy (二 ) 功能 性 出 口 梗阻 型 便秘 (outlet obstructive consti- 


pation,OOC) ”又 称 为 倪 底 功能 障碍 或 倪 底 肌 协 调运 动 障 
碍 ,是 指 业 便 堆 积 于 直 汤 内 而 不 能 顺利 地 从 肛门 排出 , 占 
28%, 可 伴 有 和 轻 度 的 结肠 传输 减 慢 或 正常 。 导 致 绍 底 功 能 
障碍 的 机 制 很 复杂 且 不 明确 ,可 分 为 倪 底 肌 群 张力 过 高 (不 
能 松弛 或 松弛 不 良 或 矛盾 运动 ) 以 及 肌肉 张力 过 低 ( 巨 直肠 
和 严重 的 盆 底 下 垂 )。 这 些 异 常 包括 横 纹 肌 、 平 滑 肌 功能 不 
良和 动力 障碍 ,直肠 感觉 损害 ,中 枢 或 盆腔 阴部 神经 功能 异 


(三 ) 混合 型 便秘 ” 莱 备 以 上 两 型 的 原因 特点 。 


【临床 表现 】 

有 时 患者 唯一 的 主诉 是 类 便 干 结 .排便 费力 。 结 肠 将 
牵引 起 便秘 时 ,排出 的 娄 便 呈 羊 养 状 。 由 于 用 力 排 出 坚硬 
的 类 块 ,可 引起 肛门 疼痛 、 肛 识 , 其 至 诱发 痔疮 和 乳头 炎 。 
有 时 ,在 排便 时 由 于 类 块 嵌 塞 于 直肠 腔 内 难于 排出 ,但 有 少 
吕 水 样 凑 质 绕 过 烘 块 自 肛 门 排出 ,而 形成 假 性 腹泻 。 部 分 
患者 排便 时 可 有 左 腹 痉挛 性 痛 和 下 哈 感 。 男 外 还 可 有 上 腹 
痛 、 上 腹胀 , 严 心 ,口臭 ,食欲 缺 乏 、 疫 乏 尤 力 及 头痛 、 头 昏 等 症 
状 。 体 检 时 , 常 可 在 降 结肠 和 乙状结肠 部 位 触及 凑 块 及 痉 
挛 的 嚼 段 。 





【辅助 检查 】 

(一 ) 结肠 镜 检查 “可 直接 观 上 察 黏 异 是 特 存 在 病变 ,并 
可 做 活 组 织 检 查 以 明 人 确 病 变 的 性 质 , 以 排除 器 质 性 病变 。 

(二 ) 特殊 检查 胃 肠 通过 试验 (gastrointestinal 
transit testy GIT), 肛门 直肠 测 压 (anorectal manometry， 
ARM) , 排 状 造影 (barium defecography. BD) ,人 气 刘 排出 试 
其 他 还 
包括 放 财 性 核 厌 直肠 造影 、 委 底 肌 电 图 和 谎 门 破 声 内 镜 检 
在 等 - 









验 (balloon expulsion test,BET) 结 肠 压 力 临 济 





和 


N 


〖 诊 断 与 鉴别 诊断 
一 ) 诊断 标准 “采用 岁 马 出 诊断 怀 准 ,在 排除 器 质 性 
疾病 导 有 敏 的 便秘 后 .符合 以 下 情况 者 可 判定 为 切 能 性 便秘 : 
诊断 前 症状 出 现 至 少 6 个 月 , 近 3 个 月 症状 有 上 下列 特 点 ， 
1 必须 符合 以 下 两 点 或 两 点 以 上 全 至 少 25% 的 排 
引 叶 万 :公公 少 神 久 的 排便 为 忆 状 便 或 重 便 ;到 全 少 
三 二 的 排便 有 不 尽 # 至 少 名 斩 的 排便 存 瞧 门 直肠 梗阻 
也 至 少 琶 区 的 排便 雷 以 手法 带 助 (如 以 手指 帮 















助 排便 、 盆 底 支持 );@ 每 周 排便 一 3 次 。 

2. 不 使 用 轻 泻药 时 几乎 无 松软 便 。 

3. 没有 足够 的 证 据 诊断 IBS。 

(二 ) 诊断 程序 

1. 采用 包括 病史 、 体 格 检查 .有关 实验 室 检查 、 影 像 学 
丛 查 和 特殊 检查 等 方法 ,排除 引起 便秘 的 器 质 性 或 医 源 性 
疾病 .如 代谢 性 、 神 经 性 肌肉 性 ` 机 械 性 ` 药 物性 以 及 其 他 
可 能 的 因素 。 

2. 区 分 便秘 类 型 加 D 必 传输 型 便秘 : 常 有 排便 次 数 减 
少 , 少 便 意 , 姜 质 坚硬 ,因而 排便 困难 ; 直肠 指 检 时 无 粪便 
或 触及 坚硬 的 冻 便 ,而 撕 门 外 括约肌 的 缩 眶 和 用 力 排便 
功能 正常 ;全 胃 肠 或 结肠 通过 时 间 延 长 ,肛门 直肠 测 讨 显 
示 正常 。 四 出 口 梗阻 型 便秘 :排便 费力 \ 不 尽 感 或 下 瞪 
感 .排便 基 少 ,有 便 意 或 缺乏 便 意 ; 肛 直 肠 指 检 时 直肠 内 
存 有 不 少 泥 样 烧 便 ,用 力 排便 时 肛门 外 括约肌 星 蔬 盾 人 性 
收缩 ;全 直肠 或 结肠 通过 时 间 显示 正常 ,多 数 祭 志 物 可 当 
留 在 直肠 内 ;肛门 直肠 测 压 显示 用 力 排便 时 肛门 外 括 约 
肌 时 矛盾 性 收缩 或 直肠 壁 的 感觉 闵 值 异常 。@@ 混 合 型 便 
秘 , 具 备 四 和 四 的 特点 。 

3. 判别 程度 “根据 便秘 有 关 症 状 轻重 及 对 生活 影响 
的 程度 分 为 轻 , 中 、 重 3 度 ; 轻 度 , 症 状 较 轻 ;不 影响 生活 ， 
整体 调 鉴 治疗 即 可 ,无 须 用 药 ;@@ 重 度 或 难 治 性 便秘 ,便秘 

,严重 影响 生活 甚至 工作 , 需 用 药 通 便 排便 ,不 能 
效 者 ;@ 中 度 , 介 于 轻重 之 问 。 
诊断 主要 予以 便秘 为 主要 表现 的 肠 另 激 
综合 征 (1BS) 鉴 别 ,后 者 的 主要 特点 是 腹痛 ,上 腹 部 不 适 六 拓 
使 后 症状 改 游 。 





















治疗 原则 是 根据 便秘 轻重 .病因 和 类 型 ,采用 综合 治 

疗 ,包括 一 般 治疗 \ 药 物 治疗 ,生物 反馈 训练 和 手术 治疗 。 
治疗 目的 是 使 患者 缓解 症状 ,恢复 排便 生理 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”包括 对 患者 进行 健康 教育 .了解 使 秘 

的 慢性 过 程 ,为 了 治疗 的 成 功 而 改变 生活 方式 .包括 适当 的 

体育 活动 ,增加 液体 和 食物 纤维 的 报信 , 养 成 定时 排便 的 习 

民 , 如 早餐 后 大 使 10~15 分 钟 (利用 胃 结 肠 反射 ) 等 。 并 本 

适当 予以 心理 治疗 ,在 任 细 排 除 引 直 便 秘 的 病理 性 因素 

对 患者 做 充分 解释 ,让 其 消除 疑 虚 、 确 立信 心 , 并 告 减 加 

处 姓 药 物 和 长 期 精神 紧张 的 危害 ,增进 患 着 对 洽 


茶 外 











是 







的 依从 性 。 对 在 应 激 或 情绪 
可 行 心理 治疗 。 


第 但 情况 下 加 下 便秘 的 患者 ， 





(二 ) 泻药 经 上 述 处 理 仍 来 奏效 者 ,可 适当 地 使 用 轻 
污 剂 ,其 基 本 作用 为 刺激 肠 道 分 泌 和 减少 吸收 ,增加 肠 腔 内 
卜 利 流体 表态 庄 。 也 应 告 诚 患者 避免 过 度 使 用 轻 
海 剂 

1 容积 性 泻药 ”能 加 速 结肠 利 爹 骨 肠 道 


转 , 吸 附 水 
分 ,使 大 便 松 软 易 排 ,缓解 便秘 及 排便 紧迫 感 , 由 于 它 的 安 

















全 性 常 为 治疗 的 首选 ,主要 包括 可 溶性 纤维 来 ( 果 胶 ,车 前 
草 、 燕 麦 获 等 ) 和 不 可 溶 纤 维 ( 植 物 纤维 .木质 素 等 ). 可 供 使 
用 的 有 欧 车 前 、 聚 卡 波 非 钙 、 麦 将 、 甲 基 纤 维 素 。 促 肠 分 泌 
药 有 重 比 前 列 酮 。 
2. 润滑 性 泻 剂 ”能 润滑 肠 辟 .软化 大 便 , 使 炊 便 易于 
排出 ,使 用 方便 ,如 开赛 圳 .矿物 油 或 液 状 石蜡 , 每 次 
10~30ml, 
3. 渗透 性 泻 剂 ”常用 的 药物 有 乳 果 业 (10~15g.3 次 / 
日 )\ 山 梨 醇 (5 一 10g,3 次 /日 ), 聚 乙 二 醇 4000 等 。 后 者 适 
用 于 凑 块 谋 塞 或 作为 慢性 便秘 者 的 临 措施 。 每 日 可 
报信 形 乙 二 醉 较 小 体积 (20g) , 即 可 产生 有 效 的 导演 作用 ， 
是 对 容积 性 轻 演 剂 疗效 差 的 便秘 患者 的 较 好 选择 。 

4. 刺激 性 泻 剂 ” 本 身 或 其 体内 代谢 物 能 够 刺激 肠 壁 ， 
使 肠 蜂 动 增强 ,从 而 促进 排便 。 长 期 使 用 可 出 现 依赖 .造成 
神经 系统 ,而 且 很 可 能 是 不 可 逆 
的 。 它 包括 含 蓝本 类 的 植物 性 泻药 (大 黄 、 弗 朗 鼠 李 皮 、 番 
海 叶 、, 芦 蕉 )\ 酚 可、 双 栈 琴 丁 、 紫 麻油 等 。 刺 激 性 演 剂 应 在 
容积 性 和 盐 类 泻 剂 无 效 时 才 使 用 ,不 适 于 长 期 使 用 。 

5. 软化 性 泻药 ”如 二 辛 基 硫 酸 正 珀 酸 钠 50 一 
250mg/d。 

(三 ) 促 动力 药 用 于 慢 传 输 型 便秘 ,有 商 沙 必 利 、 伊 
托 必 利 或 选择 性 作用 于 结肠 的 普 卡 比 利 ( prucalopride) 等 。 

(四 ) 微 生 态 制剂 ”能 防止 有 害 苗 的 定植 和 和 人 入侵 ,补充 
有 效 菌 群发 酵 糖 产生 大 量 的 有 机 酸 ,使 肠 腑 内 pH 值 下 降 ， 
调节 肠 道 正常 线 动 ,改变 肠 道 微 生 态 环境 ,改变 粪便 性 状 有 
利 凑 便 排出 ,对 缓解 便秘 和 腹胀 均 有 -一定 的 作用 。 

{五 ) 中 医 中 药 治疗 ”中 医 主张 辩证 施 治 、 随 机 应 变 ， 
不 主张 偏执 ;有 些 验 方 如 中 药 数 脐 辅助 治疗 显示 疗效 .但 大 
多 数 的 中 药方 剂 等 ,都 没 得 到 有 效 验 证 

(六 ) 清洁 灌肠 ”对 有 凑 便 : 重 排出 道 阻 小 
便秘 宕 采用 清洁 灌肠 ,或 采用 栓剂 ( 片 油 栓 ) 或 灌肠 ( 开 塞 
侯 )。 





















































(七 ) 生物 反馈 治疗 ”借助 声音 和 图 像 反 馈 刺 激 大 脑 ， 
通过 测量 内 脏 功 能 使 患者 了 能 自己 的 生理 异常 ,从 而 党 会 
纠正 这 种 异常 。 常 用 于 出 口 梗阻 型 便秘。 
( 八 ) 手术 治疗 ”经 过 在 舰 保 守 治 ， 
治疗 ,用 于 功能 i 
严重 的 心理 障碍 , 术 前 名 要 进行 疗效 了 
理 尝 两 方面 的 严格 评价 ) 这 
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第 二 节 胃 肠 道 问 质 瘤 





刘 天 千 | 
置 肠 道 间 质 瘤 (gastrointestinal stromal tumor, GIST1) 
是 起 源 于 角 肠 道 间 叶 组 织 , 原 发 于 胃 肠 道 、 网 膜 及 肠系膜 的 
肿瘤 。GIST 的 好 发 年 龄 为 40 一 69 岁 . 中 位 年 龄 58 岁 . 男 


【病因 与 发 病 机 制 】 

GIST 的 确切 病因 尚未 完全 阐明 ,目前 认为 该 病 的 发 
生 与 GIST 患者 特征 性 的 基因 改变 密切 相关 。 根 据 已 发 现 
的 相关 基因 改变 可 将 GIST 分 为 3 类 ,. 即 c-kit 基因 突变 型 
(80% 一 85%)、PDGFRA 基因 突变 型 (5% 一 10%) 和 归 生 
型 ( 约 10%)。 

原 癌 基 因 c-kit 定位 于 人 染色 体 4ql1-12 ,编码 焉 型 栈 
氨 酸 激酶 受 体 , 即 c-kit 受 体 (CD117)。GIST 中 至 少 存在 
c-kit 4 个 位 点 的 突变 ,按照 发 生 频率 的 高 低 依次 为 :11 号 
外 显 子 (60%~~70%)、9 号 外 显 子 (5 中 一 15%)、13 号 外 显 
子 (1%) 和 17 号 外 显 子 (1%)。 

血小板 衍生 生长 因子 受 体 -a (platelet-derived growth 
于 人 染色 体 4ql2 
的 PDGFRa 基因 编码 ,有 着 与 CD117 相近 的 信和 号 转 导 途 
径 。GIST 患者 中 PDGFR-a 基因 总 突变 率 在 10% 左 右 .大 
多 数 (二 80%) 发 生 在 PDGFR-a 基因 第 18 号 外 显 子 。 

还 有 约 10% 的 GIST 病例 不 存在 c-kit 基因 或 PDGFRA 
基因 突变 ,被 称 为 野生 型 GIST。 





factor receptor alpha, PDGFR-a) 由 定位 


【病理 】 

(一 ) 大 体 病理 学 特征 ”GIST 的 好 发 部 位 依次 为 央 、 
小 肠 、 结 直肠 和 食管 .罕见 的 GIST 可 见于 网 膜 . 肠 系 膜 、 屏 
\ 胰 腺 ,腹膜 后 膛 及 子宫 。GIST 通常 表现 为 孤立 、 
界限 清楚 的 结 节 , 体 积 范围 可 以 从 微小 到 巨大 。 

(二 ) 组 织 病理 学 特征 GIST 依据 组 织 学 主要 分 为 3 
型 : 梭 形 细胞 为 主 型 .十 皮 样 细 胞 为 主 型 和 混合 细胞 型 ( 梭 
形 强 胞 和 于 皮 样 细胞 型 混合 存在 ). 航 少数 表现 为 多 种 形 必 
的 细胞 。 发 生 于 小 肠 的 GIST 大 多 数 为 梭 形 细胞 型 ,发 生 
于 轨 的 GIST 梭 形 细胞 型 和 上 上 上皮 样 细胞 型 均 常 见 . 发 生 下 
肠系膜 的 GIST 则 与 小 肠 GIST 的 特征 相似 。 

{三 ) 免疫 组 织 化 学 特征 GIST 中 ec-kit 基因 突变 导 

















致 其 编 仙 的 酷 氨 酸 激酶 受 体 CD117 高 表达 。90$ 以 上 的 
GIST 细胞 均 表 达 CDH7 .是 GIST 敏感 由 特异 的 标记 物 
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功能 未 知 蛋 白 1(discovered on GIST 1.DOG1) 是 新 近 
发 现 的 GIST 特异 性 标志 物 . 与 CD117 的 总 体 敏感 性 几乎 
相同 。 在 GIST 中 选择 性 高 表达 ,阴性 率 为 80 色 一 97 兴 .在 
CD117 阴性 的 GIST 患者 中 ,DOG1 阳性 表达 率 为 36%。 

GIST 中 存在 PDGFR-a 基因 激活 突变 :使 得 该 基因 的 
表达 产物 PDGFRA 成 为 诊断 GIST 的 新 的 标志 物 。 
CD117 表达 阴性 的 GIST 患者 , 约 35% PDGFRA 表达 肛 
性 ,阳性 病例 主要 见于 胃 部 GIST 而 且 大 多 为 上 皮 样 细 
胞 型 。 

另外 ,细胞 间 黏 附 糖 蛋白 CD34、 平 滑 肌 肌 动 蛋白 
(CSMA) , 结 佛 白 (desmin) 和 S100 蛋白 等 分 子 标志 物 , 可 作 









为 GIST 辅助 诊断 及 鉴别 诊断 的 参考 。 

(四 ) 分 期 2010 年 国际 抗 癌 联 盟 (UICC) 根 据 肿 痛 
大 小 、 核 分 裂 象 指数 和 肿瘤 部 位 对 GIST 进行 了 TNM 势 
期 ( 表 18-6-2) ,存在 淋巴 结 转移 和 (或 ) 远 处 转移 的 病例 归 
为 下 期 。 

(五 ) 病理 分 级 ”GIST 的 生物 学 行为 从 良性 到 显著 
恶性 不 等 。 美国 国立 卫生 研究 院 (NIH) 根 据 肿 瘙 大 小 \ 核 
分 型 计数 和 肿瘤 原 发 部 位 .将 GIST 分 为 极 低 度 、 低 度 .中 
度 和 高 度 共 4 个 侵袭 危险 性 等 级 .并 进一步 分 为 8 类 ( 表 
18-6-3) 。 危 险 性 越 高 ,发 生 复 发 转移 的 可 能 性 越 大 , 预后 








表 18-6-2 ”UICC GIST TNM 分 期 方案 








天 小 (cm) 核 分 裂 {/50HPF) T 分 期 胃 非 骨 
2 党 | IA 1 
2~5 5 Ta IA 
5 一 10 5 Ty TB I 
>>10 < Ts I IA 

2 35 Th I 1A 
2~5 5 Ts» I LIB 
5 一 10 >35 T NA 1B 
>10 5 L [lB IB 
表 18-6-3 ” 原 发 GIST 切除 术 后 侵袭 危险 性 分 级 
侵袭 危险 性 肿瘤 最 大 径 (cm) 核 分 裂 计数 (/50HPF) 肿瘤 原 发 部 位 

极 低 度 魏 2.0 <5 任何 部 位 

低 度 2.1~5.0 ee 任何 部 位 
中 度 <5 6~10 胃 
5.1 一 10.0 六 胃 

高 度 >10 任何 数 二 任何 部 位 

任何 大 小 >10 任何 部 位 

SS5 >5 任何 部 位 

2. 1 一 5.0 >5 非 胃 来 源 

5 1~10,0 <5 括 胃 来 源 








K〖 临 床 表现 】 

GIST 的 临床 表现 与 其 生长 部 位 、 肿 块 大 小 ,是 否 引 起 
:。 最 常见 的 早期 症状 是 出 
贫血 或 急 腹 症 , 击 消 化 道 出 
等 如 是 交 导 敏 消化 道 便 阳 , 可 出 现 
在 呐 园 礁 , 腹 用 , 腹 兽 , 神 阻 性 黄 瘟 等 症状 。10% 一 25 冯 的 
思 普 委 现 为 肿 儿 转移 的 症状 ， 约 20 兴 的 患者 不 出现 临床 

齐 状 册 冯 再 内 入 、 学 或 在 外 科 于 术 中 发 现 。 



















] 只 | 看 


: 脾 腑 内 破 委 者 不 论 大 小 和 核 分 型 情 况 均 归 入 商 度 侵 克 危险 性 








【辅助 检查 】 
合并 出 血 的 GIST 加 着 可 有 忽忽 性 贫血 ,凑合 隐 自 试 
. 品 玫 可 出 现 血 胆 红 素 凡 


i 令 测 结果 , 讯 上 是 后 澡 : 
多 像 学 检查 方法 对 GIST 的 诊断 





大 多 无 定性 价值 。CT 可 以 帮助 鉴别 肿瘤 的 良 恶 性 .明确 
肿瘤 的 大 小 、 部 位 及 浸润 范围 ,但 CT 表现 无 特异 性 。MRI 
在 显示 瘤 内 坏死 、 计 性 变 、 出 血 及 周围 邻 近 器 官 受累 等 方面 
有 一 定价 值 。 血 管 造 影 主 要 用 于 明确 GIST 合并 消化 道 出 
血 的 原因 及 部 位 ,并 协助 栓塞 正身 或 栓塞 化 疗 的 定位 。 超 
声 内 镜 有 利于 判断 肿瘤 的 来 源 , 对 诊断 GIST 有 较 大 的 意 
义 ,配合 超声 内 镜 引 导 下 的 细 针 穿刺 (EUS -FNA) 诊 断 
GIST 的 准确 性 为 91%。 阳 离子 发 射 层 析 X 线 摄影 术 
(PET) 主 要 用 于 监测 GIST 的 治疗 疗效 。 

2. 病理 诊断 ”GIST 的 病理 诊断 应 依据 大 人 
组 织 病理 学 .免疫 组 织 化 党 检测 结果 以 及 基因 检测 结果 给 
合 判断 。 i GIST、CD117 阳性 的 病 例 可 作 
出 GIST 的 诊断 ;组 织 形态 学 可 疑 . 但 CD117 时 诗 胃 性 的 
GIST, 推荐 检测 DOGI 及 PDGFRA 的 表达 进行 诊断 ; 
CD34( 阳 性 率 约 70%) ,SMA( 阳 性 率 约 40%) 、S- 100( 阳 性 
率 约 5 中 ) 和 结 蛋白 (阳性 率 约 2%) 可 作为 GIST 辅助 诊断 
及 鉴别 诊断 的 参考 。 

3. 基因 检测 对 于 组 织 形 态 学 上 符 
而 CDl17 阴性 的 患者 ,条 件 许可 的 实验 室 可 进行 c-kit 和 
PDGFRA 的 突变 检测 来 辅助 诊 依 电 ,对 于 要 进行 靶 向 治疗 的 
患者 ,基因 突变 检查 还 有 指导 治疗 的 重要 作用 。 


【鉴别 诊断 】 
恶性 程度 低 的 间 质 瘤 需 与 腺 瘤 、 平 滑 员 瘤 及 神经 畏 癌 


鉴别 ,SMA 和 desmin 分 别 在 20 外 一 40 中 和 二 2 儿 的 GIST 
中 局 灶 表 达 , 与 二 者 在 二 潮 朋 癌 中 的 弥漫 表达 相 鉴 别 'S 
























合 典 型 GIST 诊断 









100 在 GIST 中 的 阳性 率 不 足 足 5 将, 上 且 时 散在 局 灶 阳 性 ,与 
其 在 神经 鞘 瘤 中 的 弥漫 阳性 相 鉴别 。 
恶性 程度 高 的 间 质 瘤 须 与 腺 癌 、 淋 马 痛 及 类 癌 等 鉴别 。 





骨 GIST 需 立 胰腺 及 变性 肿 抉 鉴别 . 肛 管 直肠 GIST 应 
注意 与 邻近 器 官 肿瘤 如 前 列 腺 肿瘤 侵犯 鉴别 ,肠系膜 和 网 


腊 GIST 街 注意 与 起 源 于 这 些 部 位 的 其 他 肉瘤 区 分 。 





【治疗 】 

(一 ) 手术 治疗 ”对 于 局 部 或 可 切除 的 GIST. 手 术 是 
方法。 手术 的 目标 是 做 到 整 块 切除 ,保证 假 包 
膜 的 完整 。 彻 底 切 除 后 ,应 对 术 后 标本 进行 仔细 的 病理 检 
查 以 明确 诊断 。 术 中 应 尽量 避免 肿瘤 破裂 ,避免 进行 
的 多 胜 凑 联合 切除 ,减少 并 发 症 。 由 于 GIST 淋巴 结 转 
的 发 生 率 很 低 , 所 以 通常 不 索要 行 淋巴 结 清 打 。 

(二 ) 甲 磺 酸 伊 马 蔡 尼 中 矿 酸 做 己 替 尼 是 一 种 芋 稀 
了 酸 激酶 抑制 剂 , 可 选择 性 抑制 ec kit.PDGER .ber abl 等 酷 乓 
酸 激酶 受 体 , 抑 制 肿 瘙 细胞 信号 转 导 通路 。 

1. 推荐 剂量 初始 推荐 剂 旺 为 400nmg d。 对 
400mg/d 治疗 无 效 或 肿瘤 缓解 后 再 次 进展 的 患者 ,增加 阐 
天 全 800mg/d: 部 分 患 才 可 以 再 次 获 益 。 对 于 400mg dd 治 
疗 无 效 或 进展 ,但 不 能 耐 受 800mg d 剂 电 的 患 消 :可 和 完 增 











移 












道 疾 病 
加 剂 旦 到 600mg/d. 如 果 再 进展 兽 加 1 到 
800mg/d。 

2. 新 辅助 治疗 ”可 降低 肿瘤 分 期 -降低 手术 风险 . 提 
高 手术 切除 率 。 关 于 术 前 的 应 用 时 间 .ESMO 和 NCCN 推 
荐 应 用 至 最 大 疗效 时 , 即 连续 2 次 增强 CT/MRI 提示 肿瘤 
不 再 缩小 ,应 视 为 疗效 已 经 达到 最 大 .可 以 考虑 手术 。 
证 实 疾病 进展 .需要 立即 停止 药物 治疗 ,进行 手术 干预 。 

3. 术 后 辅助 治疗 ” 术 后 应 根据 肿瘤 大 小 、 部 位 、 核 分 
裂 计 数 以 及 术 前 或 术 中 是 否 有 肿瘤 破裂 等 合 评 估 
GIST 的 复发 风险 。 中 、 高 危 患者 是 辅助 治疗 的 适应 人 群 。 
辅助 治疗 的 时 间 无 明确 规定 .一般 中 危 患 者 6 一 12 个 月 .高 
位 患者 宇 24 个 月 ， 但 最 新 的 研究 表明 服用 吊 克 酸 伊 马 其 岳 
三 24 个 月 可 明显 降低 GIST epee hore 

4. 转移 复发 或 不 可 切除 的 GIST 患者 ” 甲 砚 酸 伐 蕊 殖 
尼 是 这 类 患者 的 标准 一 线 治 疗 药物 ,如 果 治 疗 有 效 . 应 持续 
用 药 ,直至 疾病 进展 或 因 毒性 反应 不 能 耐 受 。 中 断 治 疗 将 
导致 疾病 加 速 进展 。 

(三 ) 伊 马 蔡 尼 耐 药 的 治疗 ”10 只 一 30 吕 的 GIST 患 
者 最 初 就 对 伊 马 蔡 尼 治疗 抵抗 , 即 原 发 性 耐 药 : 还 有 部 分 患 
者 在 接受 伊 马 替 尼 治疗 最 初 有 效 后 2 年 相继 出 现 继 发 性 而 

















药 。c-kit,PDGFR-a 的 突变 类 型 与 耐 药 密切 相关 。c-kit 外 
显 子 11 突变 的 患者 对 伊 马 替 尼 的 反应 率 最 高 (85 到 ) .其 次 
为 c-kit 外 显 子 9 突变 的 患者 (45%),PDGFR-a 第 18 号 外 


显 子 突变 的 患者 对 伊 马 蔡 尼 的 反应 最 差 。 

对 于 耐 药 患者 主要 措施 有 :四 提高 伊 马赫 尼 的 剂量 ,. 虽 
然 不 能 增加 客观 缓解 率 , 但 是 有 证 据 表 明 可 以 延长 患者 的 
无 进展 生存 时 间 ,当然 不 良 反应 也 相应 增加 。@@ 尽 早 应 用 
二 线 药 物 : 蔷 果 酸 舒 尼 替 尼 是 小 分 子 酪 氨 酸 激酶 抑制 剂 .可 
以 选择 性 抑制 VEGFR-2、PDGFR-B、c-kit 和 Flt-3 的 活性 . 
用 于 治疗 对 甲 磺 酸 伊 马 替 尼 耐 药 或 不 能 耐 受 的 GIST 串 
者 。 推 荐 剂量 为 50mg/d, 服 药 4 周 . 停 药 2 周 ; 也 有 临床 研 
究 显示 37. 5mg 连续 用 药方 案 的 疗效 与 间断 用 药方 案 相 
当 . 耐 受 性 类 似 ,可 作为 个 体 化 治疗 的 选择 。 
【预后 】 

GIST 完全 切除 术 后 5 年 生存 % 一 63 红 .3 年生 
存 率 为 75%; 不 完全 切除 者 5 年 生存 率 为 9%; 转移 性 
GIST 的 中 位 生存 时 间 为 20 个 月 ;局 部 复发 者 中 位 生存 期 
% 5 个 级。 分科 驶 身 药物 的 应 用 提高 了 患者 的 生存 
率 . 复 发 转移 的 GIST 患者 接受 甲 磺 酸 颁 马 蔡 尼 治疗 后 .路 
4 生存 时 间 达 到 57 个 月 。GIST 的 预后 还 与 几 几 大 小 、 
位 置 ` 有 丝 分 裂 数 .肿瘤 是 否 破 裂 、 基 因 突 变 类 型 等 多 种 四 
素 有 关 , 其 中 c-kit 基因 突变 杂 合 性 缺 大 是 预后 人 不良 的 
因素 之 一 。Ki67、p53、Bcl2 等 指标 也 对 GIST 的 预后 有 人 参 
区 价 值 。 由 于 GIST 具有 动态 非 定向 性 分 化 的 特征 .因此 ， 
IST 


即使 是 良性 的 GIST 手术 切除 若干 年 后 仍 有 复发 中 能 . 政 
踪 者 均 应 定期 随访 .并 重视 综合 治疗 
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第 三 节 胃 肠 道 神经 
内 分 泌 肿 痛 


党 


刘 就 

神经 内 分 泌 肿 瘤 罕见 ,在 全 部 恶性 肿瘤 中 的 比例 不 足 

4 多 发 生 于 胃 \ 肠 胰腺。 根据 肿瘤 分 泌 的 物质 是 否 引起 
ee 的 临床 症状 可 以 将 神经 内 分 泌 肿 瘤 分 为 两 大 类 一 一 有 
功能 性 和 无 功能 性 。 胃 肠 道 神经 内 分 泌 肿 瘤 (gastroenter- 
opancreatic neuroendocrine tumours, GNTs) 有 类 癌 、 胃 泌 
素 瘤 ,胰岛 况 、 坪 高 血糖 瘤 、VIP 瘤 等 。 最 常见 的 是 类 瘤 ,其 
次 为 冒 沁 索 瘤 






一 、 类 冶 和 类 冶 综合 征 


类 瘤 (carcinoid) 是 一 种 起 源 于 
uptake and decarboxylation) 细 胞 系 


APUD(amine precursor 
统 中 的 肠 嗜 铬 细胞 (又 
名 Se 细胞 ?的 肿瘤 。 有 功能 的 类 瘤 能 分 泌 5- 羟 色 
等 生 | 子 . 引 起 血管 运动 障碍 、 胃 肠 症 状 、 心 脏 和 
合 征 (carcinoid syndrome) 。 
本 病 为 少见 病 之 生 率 大 约 为 2.5/10 万 , 占 全 部 胃 
饭 距 神经 内 分 泼 肿瘤 的 50 兴 ,根据 起 源 的 部 位 不 同 ,可 将 
分 为 前 肠 ( 肺 支气管 及 直到 空肠 的 上 部 胃 肠 道 )、 中 肠 
《加 肠 利 融 尾 ) 利 后 肠 ( 直 肠 ) ,在 胃 肠 道 肿瘤 中 约 占 1. 5%。 





肺 部 





















类 闫 可 发 生平 任何 年 龄 .阑尾 类 瘤 的 发 病 年 龄 较 轻 平均 
30 岁 :其 他 部 均 50 岁 左右 。 除 六 尾 
类 生 于 男性 较 多 。90% 以 上 的 类 
阐发 生 - 上 守 肠 道 , 主 要 见于 并 尾 、 示 上段 回肠 和 直肠 。 
〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

本 病 病 关 尚 本 阐明 。 光 能 分 泌 有 具 . 












a 5 HT I 并 ne 和 





茶 酚 胺 , 生 长 激素 号 
:来 , 贫 作 及 激 来 、 胰 ; 








|] 质 是 eg : 
夺 周 闻 血 管 


-部 分 作用 ， 血 海 系 
有 直接 收缩 作用 .对 支气管 也 有 上 强 


1948 


烈 的 收缩 作用 ,对 轩 肠 道 节 前 迷走 神经 和 神经 节 细胞 有 刺 
激 作用 ,使 胃 肠 道 师 动 增加 ,分 泌 增多 。 组 激 肽 有 强烈 的 扩 
血管 作用 ,引起 皮肤 潮红 。 

正常 情况 下 ,食物 中 摄 和 人 的 色 氨 酸 仅 2% 左 右 被 用 作 
5-HT 的 合成 ， 98% 进 入 烟 酸 及 和 蛋白 合成 的 代谢 途径 。 但 
在 类 癌 综 合 征 的 患者 ， Re 瘤 细 胞 摄取 ,造成 
5-HT 合成 增加 , 烟 酸 合成 减少 。 瘤 细 胞 的 色 所 酸 经 
羟 化 酶 俊 化 成 5- 产 色 氨 酸 (5-HTP)， ,许多 经 多 巴 脱产 酶 变 成 
5_HT, 部 分 储存 于 痛 细 胞 的 分 泌 颗 粒 内 ,其 余部 分 直接 进 
入 血液 内 。 在 血液 中 游离 的 5-HT 大 部 分 经 肝 、\ 须 、 脑 等 脏 
器 的 单 胺 氧化 酶 (MAO) 降 解 成 5- 辩 串 唆 乙酸 (5-HRIAA) 自 
尿 内 排出 。 前 肠 系 统 (支气管 、 轩 、 胰 ) 类 癌 往 往 缺 乏 多 巴 脱 
羧 酶 ,不 能 使 5-HTP 转变 成 5-HT.5-HTP 就 ] 直接 被 释放 
进入 血液 内 ,因此 患者 血清 内 5-HTP 水 平 升 高 ,而 5 HT 
不 逢 高。 患者 尿 中 5-HTP 及 5-HT 排出 增加 ,而 5-HIAA 
增加 不 明显 ,此 即 不 典型 类 瘤 综 合 征 。 


【病理 】 

典型 的 胃 肠 道 类 瘤 常 为 细小 的 黄色 或 灰白 色 籍 膜 下 结 
节 样 肿块 , 单 发 或 多 发 , 猪 膜 表 面 多 完整。 其 形态 不 一 ' 有 有 
结 节 状 .息肉 样 或 环 状 等 表现 。 少数 六 Co 
4 似 腺 癌 , 常 侵入 肌 层 和 次 膜 层 。 类 

呈正 方形 .柱状 多边 形 或 网 形 。 Pe 很 少 
有 核 分 询 象 ,细胞 质 内 含有 哮 酸 颗粒 。 因 、 小 肠 , 直 肠 类 痛 
胞 质 内 颗粒 形态 与 组 织 化 学 各 时 不 同 表现 。 








荔 ， 













小 肠 类 净 的 转移 率 为 30% ,结肠 38%% ,十 二 指 肠 和 时 
的 小 \ 肠 少见 。 
;的 转移 途径 可 以 直接 浸润 生长 , 穿 透 迷 膜 至 周 图 


组 织 内 , 亦 可 发 生 淋巴 转移 或 血行 转移 。 血 行 转移 以 肝 蛋 


最 为 多 见 , 亦 可 转移 至 骨 、 肺 、 脑 及 其 他 部 位 。 


周扬 这 不 同 部 位 的 类 癌 】 
(3) eh 发 生 于 食管 骨 连 接 处 ,有 的 
和 39 生食 管 的 延伸 。 大 多 数 为 癌 
肿 痛 较 大 ,直径 可 之 4cm' 站 
RD 进展 快 .预后 差 , 诊 断后 平均 人 
存活 6 个 月 。 

(二 ) 胃 类 癌 
贫血 基础 上 










亦 罕 见 。 党 发生 于 萎缩 型 
:有 人 认为 和 盛 肖 酸 所 化 高 央 泌 于 
oti ,进而 发 展 为 
于 胃 底 胃 体 部 。 
节 状 :息肉 样 类 冶 
如 上 腹 关 和 消化 不 良 等 ， 
内 分 泌 症 状 ,如 卓 区 综合 征 | 欣 综合 征 、 md 
(三 ) 小 膀 类 瘤 相对 多 见 , 贞 小 肠 肝 镁 的 马 关 一 
浊 和 :多 见于 回肠 ,发 生 转 移 普 远 乡 于 rare 
小 肠 类 典型 着 状 是 间 感 性 腹痛 .可 长 期 误 涂 为 肠 易 激 


常 为 多 发 的 夭 膜 下 小 用 痛 . 芭 总 肉 样 或 结 
;大 多 仅 有 非特 异性 症状 


: 因 肠 道 出 血 。 可 能 存在 











EE 




















综合 征 。 约 70% 叫 省 可 有 不 同 性 度 的 腹泻 。 但 小 肠 义 
检查 大 多 为 阴性 。 叶 转移 瘤 的 特 
觉 症 状 或 于 功能 损 多 数 有 上 骨 转 移 的 患者 并 无 明显 的 骨 
痛 。 上 腹部 肿块 为 最 常见 的 体征 , 约 见于 20% 患 者 。 

十 二 指 肠 类 癌 大 多 无 症状 。 以 十 二 指 扬 第 二 段 刻 股 周 
围 多 见 。 

(四 ) 阑尾 类 总 较 常 见 .不 少 病例 是 在 手术 后 常规 病 
例 检查 中 偶然 发 现 。 多 发 生 于 中 年 人 。 绝 大 部 分 发 生 于 阐 
尾 尖 部 , 仅 7? 近 发 生 在 根部 ,后 者 有 引起 阻塞 性 冰 尾 炎 和 称 
液 守 肿 的 危险 。 疮 尾 的 杯 状 细 胞 类 冶 ( goblet cell 
carcinoid) 为 白色 黏液 样 肿 物 ,直径 一 lcm, 从 舌 膜 深部 肠 腺 
周围 发 生 ,用 疗 主 体位 于 籍 询 - 下 层 ,可 浸润 肌 层 和 兹 膜 。 标 
状 细胞 类 癌 的 生物 学 行为 介 于 典型 类 这 和 腺 瘤 之 间 . 有 的 
作者 认为 其 是 类 癌 的 -- 种 变异 型， 

(五 ) 结肠 直肠 类 总 结肠 类 冶 的 发 生 率 较 低 . 但 直肠 
ep 名 的 好 发 部 位 之 一 ,可 10%% 一 20%。 直 肠 类 
痛 995%% 发 生 在 此 状 线 以 上 4 一 13cm 的 扬 妇 多 中 心 者 
eee m 的 肠 段 内 。 多 中 心 者 





线 
是 肿 奖 生 长 缓慢 且 无 自 






















【临床 表现 】 

类 瘤 本 身 钙 状 不 明显 或 仅 有 局 部 ; 状 , 而 类 
则 常 有 明显 的 金 身 症状 。 直 肠 3 
发 现 。 

(一 ) 类 癌 瘤 的 局 部 症状 

1. 右 下 腹痛 疾 可 引起 管 腔 阻 塞 .故常 导致 病 
尾 炎 , 表 现 为 右 下 上 腹痛。 

2, 肠 梗 阻 症状 ”小肠 类 
模 阻 ,出 现 服 痛 、 腹 胀 肠 鸣 恶心、 呕吐 等 症状 。 

3. 腹部 肿块 ”少数 类 疗 可 发 生 腹 块 ,恶性 3 
围 组 织 或 转移 , 常 出 现 腹 块 。 

4. 消化 道 出 血 。 骨 或 上 二 指 肠 类 
出 血 ; 肠 道 类 瘤 也 可 有 便血 或 隐 性 

5. 呼吸 道 症状 ”支气管 
痰 咯血、 胸痛 等 。 

(二 ) 类 癌 综 合 征 的 全 身 症状 ”大 多 数 由 恶性 小 肠 类 
广发 生 且 转移 后 引起 ,也 可 由 支气管 、 胃 、 胰 , 息 状 腺 、 卵 烛 
等 处 的 a 

1. 皮肤 潮红 63% 一 94 几 的 患者 可 以 有 此 症状 ,多 发 
全 于 上 半身 ,以 而 并 部 为 主 。 皮 有 里 呈 鲜 红色 的 发 作 改 变 。 
昌 半 六 由 于 可 能 分 泌 组 腔 , 内 此 可 出 现 类 似 等 麻疹 的 皮肤 
潮红 广 块 。 潮 红 发 作 时 可 华 有 发热 感 .流泪 、 心 怪 、 低 血 卡 、 
而 部 及 眼 虹 部 水 种。 发 作 程度 及 持续 时 间 不 等 ,多 数 约 
分钟, 入 病 后 可 持续 数 小 时 。 玫 始 时 数 夫 或 数 周 发 作 
1 次 ,以 后 可 增加 至 1 天 数 次 。 可 以 在 情绪 激动 .体力 活 
动 ,饮酒 ,进食 酷 胶 含 民 高 的 食品 、 注 射 钙 . 儿 茶 酚 胺 类 药物 
等 时 促 发 症状 : 发作 多 年 后 ,皮肤 毛细 血管 用 小 静脉 可 旦 
忆 性 局 限 性 扩张 ,造成 固定 性 的 皮肤 沽 紫色 改变 .多 表现 于 


下 ] 征 
和 在 普查 时 意外 














及 其 转移 性 肿块 可 引起 肠 








侵犯 周 





莉 可 发 生 上 消化 道 
出 血 , 并 可 引起 贫血 。 
常见 的 表现 为 咳嗽 、 咳 




























第 六 章 肠 道 疾病 


面 、 瞄 层 部 ,与 长 期 二 尖 辩 狭窄 的 患者 相仿 。 

2. 明 肠 症状 ”主要 表现 为 肠 族 劲 亢进 ,可 以 引起 发 作 
性 腹部 绞 痛 、 肠 鸣 , 可 以 有 发 作 性 水 样 便 的 腹泻 里 急 后 重 
感 等 。 胃 肠 道 症状 见于 68% 一 84% 的 患者 .多 数 同 时 具有 
皮肤 发 作 性 潮红 。 人 少数 患者 可 出 现 吸收 不 良 综合 征 . 引 起 
明显 营养 状况 低下 。 

3. 呼吸 道 症 状 ， 可 以 发 生 小 气管 痉挛 .引起 发 作 性 哮 少 
喘 , 见 于 8%~25%6 的 患者 ,此 症状 有 时 可 早 于 其 他 症状 ，| 
以 致 误诊 为 过 敏 性 疾患 。 与 皮肤 潮红 一 样 ,情绪 激动 .体力 
活动 等 可 促 发 。 

4. 类 瘤 心脏 病 _ 205 以 上 的 类 瘤 综合 征 患者 可 有 类 
况 心 脏 病 (carcinoid heart disease. CHD). 是 由 病变 侵犯 心 
脏 辩 膜 所 致 。 有 CHD 者 3 年 生存 率 为 31%% ,而 无 CHD 者 
达 68 史 。 临 床上 后 期 可 有 半数 病例 检查 出 心 淮 膜 病 。 以 
: 尖 瘀 闭锁 不 全 和 肺动脉 淤 狭 窗 较 为 多 见 , 可 以 引起 右 心 

5. 类 癌 危 象 ” 类 癌 危 象 吓 类 癌 综 
一 般 发 后 于 前 肠 类 瘤 及 尿 5-HIAA 明显 增高 的 患 
200mg/d) 。 可 自发 地 发 生 或 由 体力 活动 . 晾 醇 或 化 疗 等 诱 
发 。 临 床上 表现 为 严重 而 普 迪 的 皮肤 潮红 , 常 持续 数 小 时 
至 数 日 ; 腹 海 可 明显 加 重 并 伴 有 腹痛 ;中 枢 神 经 系统 症状 常 
见 , 自 轻 度 头 举 、 肪 尝 至 嗜睡 和 深度 昏迷 ; 常 从 有 心血 管 异 
常 ,如 心动 过 速 . 心 律 失常 ,高 血压 或 严重 低 血 压 。 在 人 危 象 
发 生 时 尿 5-HIAA 常 可 又 然 增 高 。 

6. 其 他 表现 90% 以 上 的 患者 有 肝 转 移 , 常 常 有 肝 肿 
大 的 体征 。 部 分 病例 在 后 期 可 以 出 现 皮肤 桩 黄色 色 索 沉着 
及 过 度 角 化 , 呈 糙 皮 样 改变 . 也 可 发 生 肌 病 . 表 现 为 T 型 和 
开 型 贞 纤 维 凌 缩 。 关 节 病 ,表现 为 关节 部 候 硬 .活动 时 疼 
痛 ,XX 线 片 可 见 指 间 关 节 受 侵蚀 ,指骨 内 多 数 发 肿 样 透亮 
区 , 指 间 关节 及 掌 指 关节 之 近 关 节 区 骨 质 踊 松 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 生化 诊断 

1. 5-HT 及 其 代谢 产物 测定 ” 血 5-HT 或 其 代谢 产物 
尿 5-HIAA 的 测定 在 类 瘤 综 合 征 的 诊断 中 起 关键 性 作用 。 
约 843% 的 患者 血 5 HT 及 (或 ) 尿 5-HIAA 增 尚 。 尿 5 
HIAA 特异 性 很 高 . 眠 至 可 达 100%。 

正常 人 尿 5-HIAA 排 量 为 2 一 Smgz24h. 下 10mg 214h 
可 肯定 为 阳性 。 血 5-HT 正常 值 为 80ngiL. 130pg 工 可 
作为 用 性 。 

在 测定 血 5 HIAA 时 .需要 注意 吉 免 - 些 可 能 造成 候 
阳性 结果 的 干扰 因素 .例如 食物 中 的 核桃 类 、 香 态 , 淡 蓝 、 和 一 
墓 . 药 物 中 的 水 杨 酸 左旋 多 巴 .乙酰 氨基 酚 等 。 

2. 皮肤 潮红 激发 试验 将 10ml 乙醇 如 入 15nl 民 
于 计 中 口服 .35 分 钟 后. 约 1 3 患 着 吊 现 皮肤 潮红 ;加 廊 
脉 注射 去 巾 避 开 腺 素 
种 激发 试验 对 诊 
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消化 系统 疾病 


不 多 .哮喘 史 的 患者 慎重 。 

{ 二 ) 定位 诊断 

1. 影像 诊断 ” 胃 肠 道义 线 造 影 超 声 .CT、 血 管 造影 、 
PET 等 检查 .有 助 于 类 癌 的 定位 诊断 ,寻找 原 发 仁和 转移 
瘤 , 对 根治 和 延长 生存 期 有 重要 意义 。 

2. 内 镜 及 超声 内 镜 ”内 镜 检 查 结合 病变 部 位 的 活检 
| 使 很 多 类 癌 在 早期 能 够 被 检 出 。 超 声 内 镜 扫描 不 仅 可 用 来 
诊断 类 瘤 , 还 可 评估 类 癌 的 浸润 深度 及 是 否 有 淋巴 结 转 移 . 

3. 核 素 显 像 检查 3 IMIBG (3 I metaiodobenzyl 
guanidine) 是 一 种 放射 标记 的 儿 茶 琴 胺 类 似 物 ,可 通过 钠 依 
赖 性 神经 元 硝 . 被 APUD 细胞 摄取 。 最 早 是 用 于 嗜 铬 细胞 
瘤 的 诊断 ,也 可 用 于 类 癌 和 其 他 神经 内 分 泌 肿 瘤 的 诊断 , 敏 
感度 为 55%,"C 标记 的 5-HT 正 电 子 扫描 诊断 率 可 超 
过 50%，。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

类 净 的 诊断 颇 为 困难 。 当 出 现 类 瘤 综 合 征 时 诊断 较 

-。 典型 者 表现 为 皮肤 潮红 ,腹泻 .腹痛 哮喘、 右 心 辩 膜 病 
变 和 上 肝 大 等 。 血 清 5-HT 含量 增加 和 尿 中 5-HIAA 排出 增 
多 .对 诊断 有 意义 ,肿瘤 的 组 织 学 检查 可 获得 确诊 。 
疾病 应 与 类 癌 综 合 征 作 鉴别 : 

1. 阐 尾 类 癌 应 与 阐 尾 炎 或 Crohn 病 作 鉴别 ,消化 道 钢 
撩 造影 和 5HT,、5-RIAA 测定 等 ,可 作出 鉴别 。 

2. 小 肠 类 瘤 应 与 小 肠 其 他 肿瘤 作 鉴 别 .小 肠 钢 餐 造 
影 .小 肠 镜 检查 和 5-HT、5-HIAA 测定 等 ,可 作出 鉴别 。 

3. 直肠 类 疗 应 与 直肠 腺 瘤 或 腺 癌 作 鉴别 ,直肠 镜 检 查 
有 确诊 价值 。 
合 征 应 与 系统 性 组 织 嗜 碱 细胞 增多 症 作 鉴 
潮红 历时 20 一 30 分 钟 或 更 长 , 常 伴 有 冶 痒 和 
色 求 字 肛 痛 , 骨 艇 涂 片 检查 可 查 到 组 织 嗜 碱 细胞 异常 增生 。 


【治疗 

(一 ) 手术 治疗 ”手术 切除 原 发 病灶 是 最 有 效 的 治疗 
方法 。 蛙 期 手术 效果 好 ,即使 发 生 转移 ,切除 大 的 原 发 病灶 
也 能 减轻 和 消除 症状 。 

(二 ) 内 科 治疗 ”主要 针对 类 
笑 必 物质 以 及 对 钙 处 理 和 支持 疗法 。 

1. 生长 抑 素 及 类 似 物 的 应 用 生长 抑 索 具有 抑制 多 
关 放 的 功能 ,因而 已 用 二 多 种 神经 内 分 泌 肿 瘤 包 括 
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前 所 释放 的 不 同 血管 













100 分钟 ,每 HH 150pg 皮下 注射 3 次 治疗 类 痛 

往 可 获 较 满 总 f 

时 衣 腹 海 何止 

生成 等 轴 作 二 
只 册 拓 对 类 闹 危 象 亦 有 很 好 的 疗效 , 注 脉 注射 齐全 为 

民 黎 生长 拷 表 (sandostatin LAR) 可 每 月 注射 | 次. 

治 和 上 下 为 方便, 保 人 维 格 品 贵 ， 
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2. 干扰 素 a 干扰 玉 可 抑制 类 癌 生 长 ,有 效率 达 
40% 一 50%,15% 的 肿瘤 体积 可 缩小 ,主要 不 良 反应 为 疫 

3. 肝 动 脉 阻 断 和 导管 化 疗 ”类 癌 全 身 化 疗 的 效果 不 
佳 。 化 疗 药物 包括 阿 答案 、5-Fu、 链 佐 辟 烷 、 丝 裂 答 素 、 顺 
铂 、 环 磅 酰胺 等 ,但 单独 使 用 的 有 效率 仅 6% 一 26 闻 ,中 位 
有 效 期 为 3 一 5 个 月 , 链 佐 每 素 和 5-Fu 联合 化 疗 的 有 效率 
亦 仅 33%, 中 位 有 效 期 为 7 个 月 。 

类 瘤 肝 转移 瘤 的 肝 动 脉 化 疗 和 栓塞 治疗 展现 了 很 有 希 
望 的 前 景 ,但 单独 应 用 肝 动 脉 化 疗 或 栓塞 治疗 中 位 数 缓解 
期 均 不 十 分 理想 ,而 联合 应 用 肝 劲 脉 化 疗 和 栓 赛 ， 效果 较 
好 ,最 长 存活 达 6 年 。 

4. 血清 率 持 抗 剂 、 有 下 列 两 种 : 

(1) 甲 茜 麦角 酰胺 :每 天 6 一 24mg 口服 。 急性 发 作 
时 ,可 予 1 一 4mg 1 次 静 注 ,或 用 10 一 20mg 加 于 100 一 
200ml 生理 盐水 中 在 1 一 2 小 时 内 广 脉 滴 注 ,能 较 好 地 控制 
湖 红 .腹泻 和 只 噶 发 作 。 其 控制 腹泻 作用 强 于 赛 庆 定 。 副 
作用 有 低 血 压 ` 虹 顾 \ 倦 仍 和 抗 药性 ,长 期 应 用 可 并 发 月 有 
后 . 心 淤 膜 和 其 他 组 织 纤维 化 性 损害 及 水 满 留 。 

(2) 赛 庚 定 (cyproheptadine) :6 一 30mg/d 口服 。 如 为 
了 缓解 急性 症状 ,可 予 50 一 75mg 加 于 100 一 200ml 生理 盐 
水 中 葡 泣 .疗效 与 甲 基 云 角 酰 胶 相似 ,但 不 会 引起 纤维 化 
病变 。 

5. 支持 疗法 “食物 应 富 于 营养 和 热 卡 ,补充 蛋白 质 、 
给 予 足够 维生素 ,避免 可 诱发 皮肤 潮红 和 腹泻 的 食物 如 牛 
奶 制 品 ` 蛋 类 、 禁 彬 等 。 











【预后 】 

取决 于 原 发 种 痛 的 部 位 ,转移 的 范围 和 程度 以 及 手 术 
治疗 的 效果 。 一 般 认为 类 冶 瘤 生长 绥 慢 ,即使 病程 储 晚 ' 亦 
应 尽量 切除 ,疗效 仍然 较 好 。 闲 尾 和 直肠 类 瘤 瘤 党 无 转移 ， 
易于 切除 根治 ,预后 最 佳 。 其 术 后 5 年 生存 率 为 99% 和 
83%。 由 和 和 回肠 类 况 引 起 的 类 合 征 者 预后 也 较 好 ， 
经 恨 治 后 ,可 存活 5 一 25 年 。 支 气管 和 结肠 的 类 将 引起 的 
存活 时 间 仅 1 一 2 年 ,多 内 心 \ 师 和 用 





















功能 宕 况 而 死亡 。 


二 、 胃 外 素 瘤 





六 (Cgastrinoma) 是 一 种 具有 分 泌 胃 沁 素 切 能 的 
位 于 胰 和 十 二 指 肠 。 其 临床 表现 主要 是 由 于 疝 由 
泌 泰 血 症 所 致 的 胃液 .胃酸 分 泌 过 多 而 引起 的 多 发 、, 难 治 、 
旧时 型 部 位 前 消化 性 泪 疡 和 (或 ) 有 版 海 等 综合 征 铬 。 此 病 在 
1955 年 由 Zollinger 和 Ellison 首先 报道 , 故 曾 命 名 为 卓 - 区 
征 (Zollinger Ellison syndrome)。 分 为 其 种 类 型 :人 D 单 
发 异 . 较 多 见 , 贷 向 于 恶性 腺 癌 ; 加 丁 型 多 发 性 内 分 六 i 


合 征 Cmultiple endocrine neoplasia type 1, MEN-1) 组 成 让 


肿 奖 :党 












多 








的 骨 泌 素 瘤 ,常人 染色体 显 性 跑 传 ' 多 为 恨 性腺 瘤 . 
瘤 的 tg 


占 胃 泌 过 


【病理 】 

胃 洲 素 痛 大 多 数 发 生 在 胰 朋 杂 和 十 二 指 肠 , 其 次 可 位 于 
肝 , 肾 \ 脾 门 、 肠 系 月 膜 . 骨 、 淋 巴结 及 卵 梨 等 部 位 ,罕见 位 于 
心 \ 胆 总 管 .空肠 、 网 腊 。 Sr mite 阁 位 于 “ 冒 沁 
素 痛 三 角 区 ”内 ,其 上 方 为 胆 装 管 和 胆 总 中 间 为 胰 
腺 的 颈 \ 体 连接 部 ,下方 为 十 二 指 肠 的 第 2、3 部 接合 点 。 

骨 泌 类 瘤 行 免疫 组 织 化 学 染色 可 见 骨 沁 素 颗粒 和 嗜 铬 
类 Alchromogranin A) 阳 性 。 在 组 织 学 方向 不 能 区 别 肿瘤 
的 良 恶性 ,确定 肿瘤 恶性 的 唯 一 方法 是 发 现 肿 瘤 与 周围 组 
织 广泛 浸润 和 (或 ) 发 生 转 移 。 当 肿瘤 直径 之 3cm 时 应 高 度 
怀疑 为 恶性 。 


【临床 表现 】 

胃 泌 来 冶 国 内 外 报道 其 发 病 率 仅 为 0.1 一 15/7100 万 . 
发 病 以 中 年 人 多 见 ,男性 稍 多 于 女性 。 因 池 来 阅 虽 多 数 为 
恶性 ,但 因 瘤 体 小 , 发展 组 受 , 所 以 肿瘤 本 身 很 少 引起 明显 
的 症状 , 直 硅 疾病 的 晚期 才 出 现 恶 性 用 癌 浸 润 或 转移 的 症 
状 。 其 临床 表现 主要 与 大 量 胃 酸 分 泌 和 有 关 ， 

(一 ) 腹痛 ”党 是 由 于 消化 性 淡 疡 所 致 ,是 最 常见 的 证 
状 ,发 生 率 在 80 兴 以 上 。 疼痛 较 严 重 , 旺 持续 进行 性 。 消 
为 多 发 性 ,以 在 不 册 型 部 位 ( 球 后 十 二 指 肠 降 自 

肌 , 或 空肠 近 喘 为 特点 ,对 常规 的 抑 酸 药物 、 根 治 幽 
门 蚜 人 慎 菌 及 卑 治疗 的 疗效 欠 佳 , 且 易 发 生出 血 、 穿 孔 及 幽 
门 杭 阻 等 养 发 症 。 此 外 疼痛 也 可 以 出 于 四 酸 反 流入 食管 引 
起 胃 灼 热 的 症状 , 约 点 20%. 

(二 ) 腹泻 ”是 本 病 的 第 二 个 常见 症 状 , 约 占 60% 
70%。 有 10%~20% 的 i edi 淡 疡 。 腹 
特 县 大 旺 水 样 或 脂肪 海 ,严重 者 可 产生 水 .电解质 和 酸 碱 平 
稀 闪 乱 。 产 生 上 腹泻 的 原因 是 ;由 于 大 蝇 得 酸 和 央 液 进入 
过 了 小肠 的 吸收 能 力 , 肠 膝 内 容量 增加 而 刺激 了 肠 

ny j 酸 进入 肠 逐 造成 小 肠 络 腊 直 接 损 伤 : 引 起 

1 绒毛 疾 缩 空 冬 平 而 影响 水 和 营养 的 吸收 。@@ 大 基 
I 大 后 风 使 峡 些 肪 再 失 活 ， 此 油 三 酯 分 解 减少 ,同时 大 
基 胃 酸 进 入 肠 膝 使 朋 酸 沈 积 ,结合 胆 酸 减少 ,使 微 胶 粒 形 成 
山上， 学 敏 脂 肪 吸收 嵌 人 得。 如 央 酸 高 分 小 能 控制 . 则 腹泻 也 

可 您 止 















































肠 腔 , 超 ; 
动 。 















(=) MEN T 是 常 梁 色 体 显 性 遗传 性 疾病 (第 1 对 
米色 体 q13 变异 ) ce 隶 胰岛 细胞 和 和 延 体 肿 六 组 成 
9 症状 是 由 中 状 沉 腺 增生 或 吾 

各 为 癌 钉 血 症 和 禹 结 丰 .30 交 的 
后 中 胰岛 细胞 注 )， 


跨国 
分 伴 泌 时 ,可 表 了 现 为 溢 乳 和 





















tt 生体 肿瘤 .部 
性 功能 减退 等 症状 。 


屯 才 





【诊断 】 
(一 ) 诊断 及 上 鉴别 诊断 ”本 病 临 床上 少见 .容易 被 忽 
视 , 有 下 列 临床 表现 者 应 高 度 怀 疑 本 病 :中 难 治 、 多 发 .非典 
型 部 位 及 胃 大 部 切除 术 后 迅速 复发 的 消化 性 淡 疡 , 且 不 伴 
有 幽门 螺杆 菌 感染 ;四 消化 性 淡 疡 伴 有 不 明 原 因 的 腹 尖 
轩 胃 镜 显 示 异 常 粗 大 的 骨 黏 膜 皱 监 ;@ 消 化 性 溃 
分 泌 疾 病 家 族 史 ;@ 消 化 性 淡 疡 多 次 发 生出 血 、 穿 孔 或 幽门 | 
梗阻 和 食管 狭 窗 等 并 发 证 ;@ 消 化 性 溃疡 伴 有 高 钙 
结石 或 其 他 内 分 泌 疾 病 的 临床 表现 。 
需 鉴 别 的 诊断 包括 :@ 低 胃酸 继 发 性 高 骨 泌 素 
骨 酸 诱因 包括 质子 泵 药物 使 用 、 菱 缩 性 胃炎 等 














神经 内 分 泌 肿瘤 引起 的 胃 泪 疡 ;四 胃 实 部 胃 泌 素 细胞 增 
生 等 

(二 ) 定性 诊断 

. 胃液 分 析 有 一 定价 值 。 夜 间 12 小 时 租 液 总 量 > 


1000ml( 正 常 二 100ml) ,空腹 胃液 pH 值 二 2. 5, 基础 酸 分 沁 
旺 (BAO) 绝 大 多 数 患 者 之 15mmol/h. 胃 大 部 切除 术 或 迷 
走神 经 切断 术 后 常 过 5immol/h。 本 病 患 者 骨 内 的 璧 细胞 几 
乎 全 部 处 于 最 大 刺激 状态 ,对 五 肽 胃 泌 素 刺 激 反 应 较 弱 , 故 
BAO/MAO>60%。 
a 血清 胃 泌 素 测 定 
肠 溃疡 的 患者 空腹 血清 胃 泌 来 浓度 


(放射 免疫 法 ) 正常 人 或 十 二 指 
:平均 为 ni ok il 










胃 泌 素 瘤 的 患者 中 99 兴 一 100 兴 空腹 血清 胃 泌 素 水 
高 空腹 血清 骨 泌 素 深度 这 1000pgy ml. 伴 有 相应 的 恬 





的 诊断 : 但 
进行 鉴别 。 最 党 





床 症 状 和 骨 酸 高 分 这 .可 确定 胃 泌 直 
素 血 症 也 可 由 其 他 原因 引起 .应 注意 
原因 是 骨 酸 分 泌 减 少 .如 恶性 贫血 和 鞭 缩 性 胃炎 . 共 次 有 只 
密 G 细胞 增生 或 功能 亢进 、 胃 出 口 梗阻 、 迷 走神 经 切断 术 
后 、 残 赛 综合 征 . 抑 酸 药物 治 疗 后 (如 臭美 拉 哗 等 )、 幽 门 昌 
杆菌 感 染 及 肾 功 能 不 全 等 情况 。 

3. 激发 试验 ”适用 于 临床 怀疑 本 病 凋 空腹 血清 央 泌 
来 水 平 为 临界 值 或 轻 度 升 高 者 (150 一 1000pg/ mD .激发 二 
验 的 方法 有 三 种 : 

(1) os 是 激发 试验 中 最 可 
2U kg 舱 脉 注射 .于 
人 5 i 10 OW 州 采血 颂 

人 值 可 增 El 
在 下 常人。 
如 者 促 胰 泌 未 op 激 
















注射 前 5 分 钟 及 
本 测定 血清 组 沁 
200pe ml 以 eS 








验 :用 于 临床 高 度 怀 疑 本 阁 , 而 促 胰 泌 喜 
闷 激 试验 可 疑 首 . 常 使 用 莘 区 六 酸 钻 租 小 时 
滴 注 3 小 时 :于 注射 前 及 注射 后 


5mg ks 吸 脉 
30 分 钟 分 别 采 血 伴 不济 















定 血 洛 骨 小 素 值 本 病 患者 常 在 滴 注 后 第 3 小 时 达 高 峰 ， 
不 增 加 二 400pg ml 上 一 指 肠 泪 疡 仅 少 注 增 1 





外 血 症 最 者 等 做 此 试验 、， 


疡 伴 有 内 | 








第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


(3) 标 准 试 餐 试 验 : 常 以 一 片面 包 ( 或 等 量 公 头 )， 
200ml 牛奶 ,一 个 者 熟 鸡 蛋 , 50g 乳酪 ( 含 20g 脂肪 、308g 绰 
白质 .25g 碳水 化 合 物 ) 餐 前 15 分 钟 用 痪 后 每 隐 15 分 钟 采 
血样 本 , 共 90 分 钟 ,分 别 测定 血清 骨 泌 素 浓 度 。 本 病 叫 者 
仅 少量 增加 :而 胃 罕 G 细胞 功能 亢进 的 患者 ,血清 胃 刻 素 
水 平 可 增加 2 倍 以 上 ,十 二 指 肠 淡 疡 的 患者 呈 中 度 增 加 。 
(4) MEN- 工 的 骨 泌 素 瘤 患者 常 伴 血 钙 、 申 状 旁 腺 泰 、 

` 卵 泡 刺激 素 升 高 。 

(三 ) 定位 试验 

1. 超声 .CT、MRI、 核 素 扫 描 ” 均 属 无 创伤 性 检查 ,应 首 
先 采 用 ,有 助 于 胃 泌 素 痛 的 定位 和 瘤 体 大 小 的 诊断 ,但 角 性 
率 较 低 ,尤其 不 易 发 现 肿瘤 直径 较 小 者 。MRI 用 包 喷 酸 葡 
胺 (Ga-DTPA) 增 强 薄 层 扫描 肿瘤 显示 轻 度 强化 ,可 提高 肿 
瘤 检 出 的 敏感 性 。 胃 泌 素 瘤 表 达 高 结合 力 的 生长 抑 索 受 
体 , 故 于 工 - 奥 昌 肽 Coctreotide) 扫 描 对 肿瘤 定位 和 有 无 转移 
的 特异 性 和 敏感 性 均 高 于 其 他 显 像 方法 。 

2. 内 镜 和 超声 内 镜 检查 ”内 镜 可 发 现 位 于 上 消化 道内 
的 溃疡 和 黏膜 皱 属 的 变化 。 超 声 信用 于 从 列 用 肢 : 与 生长 
的 索 受 体 核 索 成 像 联 用 ,能 检 出 93% 的 胃 泌 素 瘤 ,敏感 性 
75 兴 一 85%, 特 异性 95% (对 胰腺 ). 最 小 可 检 出 直径 2 
3mm 的 病 损 ,但 对 十 二 指 肠 胃 泌 素 瘤 的 检 出 率 仅 为 50%。 

3. 选择 性 血管 造影 术 ”选择 性 腹腔 和 肝 动 脉 造 影 . 有 
助 于 胃 泌 素 瘤 的 定位 ,尤其 对 判断 肿瘤 有 无 肝 内 转移 是 
好 的 检查 手段 ,但 对 瘤 体 直 答 较 小 者 铂 感 性 不 高。 


泌乳 素 













4. 经 皮 经 肝 门 静脉 插 管 采血 样本 测定 血清 骨 泌 素 的 
浓度 检查 价值 有 限 . 但 当 所 有 影像 检查 阴性 时 可 以 试行 。 
5. 手术 探查 :, 故 有 人 主 





因为 胃 泌 索 瘤 大 多 数 为 
禁忌 证 和 多 处 肝脏 转移 ,应 行 外 科 削 腹 
单位 可 行 术 中 超声 。 


张 只 要 患者 无 
探查 ,有 条 件 的 医 


【治疗 】 

对 本 病 的 根本 治疗 是 手术 切除 产生 骨 泌 素 的 肿 痢 ,对 
不 能 发 现 肿 瘤 及 肿 癌 不 能 完全 切除 者 可 用 药物 治疗 ,如 肿 
阁 发 后 浸润 和 转移 可 用 化 疗 药物 。 

(一 ) 手术 治疗 ”是 最 佳 治疗 。 胃 泌 素 瘤 如 为 单个 . 体 
积 小 (二 3cm) 有 无 转 移 考 ,下 术 切 除 肿 疾 . 胃 酸 分 泌 和 血清 
四 小 来 a :临床 症状 消失 .疾病 可 获 治 愈 。 如 
肿 粮 多 位于 - 淡 、 十 二 指 肠 . 行 Whipple 手术 .并 发 症 和 死 
六 浴 

(二 ) 药物 治疗 

1. 凡 受 体 阻 断 药 “如 是 号 符 隔 
等 能 有 效 降 低 胃 酸 分 泌 , 估 使 省 疡 
腹 泊 等 证 状 , 疗效 季 于 PPI 

交 er sd 
物 如 臭美 拉 “ 索 
及 市 州 也 在 | 
分 小 吕 是 的 症状 .没有 减 


























上. 
ZE {1 


小 困 能 有 效 控 制 骨 酸 高 
效 或 和 效 现 象 。 





Moy2 


3 生长 抑 素 “能 减少 抑 酸 药 的 用 旦 , 抑 制 冒 泌 索 的 分 
沁 , 短 期 内 肿瘤 不 增 大 。 长 期 应 用 花费 疝 昂 。 
4 a 干扰 素 ”短期 内 可 使 肿瘤 不 增 大 ,但 并 无 减 小 。 
5. 化 疗 药物 “对 于 肿瘤 不 能 切除 ， 且 已 发 生 浸润 和 和 转 
移 者 ,可 用 链 左 短 索 、 阿 答 素 和 5- 振 尿 喀 喧 等 ,可 改善 症状 ， 
但 只 有 短期 效果 ， ee 副作用 有 恶心 
哎 吐 ,上 骨 入 抑制 和 肾 衰 





【预后 】 

胃 泌 素 瘤 的 恶性 程度 较 低 , 生 1 长 缓慢 ,尽管 肿瘤 较 大 或 
伴 有 肝脏 或 别处 转移 ,患者 仍 能 正常 生活 多 年 , 据 报道 由 泌 
素 痛 的 5 年 生存 率 为 62% 一 75 兴 ,10 年 生存 率 为 47% 一 
53%, 伴 肝 转 移 者 5 年 生存 率 为 20%, 10 年 生存 率 为 
10 站 。 死 亡 的 主要 原因 为 恶性 肿瘤 












的 肝 转 移 ,其 次 为 消化 
性 湿 疡 的 并 发 症 和 严重 腹 洛 所 敏 水 、 电 解 质 茶 乱 。 对 骨 泌 
素 瘤 的 患者 应 定期 随访 ,监测 胃酸 分 泌 情况 ,调整 抑 酸 药物 
剂量 。 对 未 治愈 患者 至少 每 年 行 肌 瘤 定位 的 影像 检查 ,以 
便 发 现 病灶 , 行 根治 性 肿瘤 切除 术 。 
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第 四 节 道 短 室 病 
孙 剑 勇 王 吉 检 


消化 道 


芽 室 (diverticuluny) 是 消化 道 的 局 部 用 样 有 赔 出 ,有 真性 


〈 全 层 膨 出 ) 和 假 性 ( 仅 有 和 灰 腊 和 夭 膜 下 层 膨 出 ) 两 种 , 绝 大 
多 数 瑟 室 向 消化 道 腔 外 膨 出 , 极 少数 向 腔 内 膨 出 , 称 腔 内 苞 
i 作 四 时 存在 称 为 融 室 


于 全 消化 道 ,以 结肠 最 为 常见 , 十 二 
少见 。 





病 (diverticulosis)， 术 病 见 


莉 肠 次 之 , 居 惩 罕 基 


(一 ) 咽 - 食 管 融 室 (Zenker 乱 室 ) 国外 多 见 , 常 位 于 
下 呈 缩 肌 与 环 喘 肌 之 间 的 左 后 方 , 因 喝 食管 连接 区 的 理 腊 
在 环 状 软骨 近 侧 的 明 后 壁 肌肉 缺 了 pt i F 
70 岁 以 上 考 , 男 性 约 上 5 273。 伴 发 食管 列 
显 疝 于 水 常人 群 。 初 期 禹 室 很 小 ,可 雹 任何 症状 ， 和 一 室 
逐步 增 大 ,临床 表现 为 径 度 春 虽 困难 .食物 反 流 。 饭 后 及 睡 












卢 时 易 发 生 哈 咳 。 晚期 表现 有 喉 返 神经 受 压 引起 的 声 呆 . 
饮水 时 有 气 过 水 声 及 反复 发 作 的 吸入 性 肺炎 。 体 从 时 可 在 
人 肯 上 方 颈 根 部 发 现 面团 样 肿块 .按压 时 发 出 
六 线 负 和 餐 侧 位 检查 有 助 诊断 。 

(二 ) 食管 中 段 融 室 国内 多 见 . 常 位 于 肺 门 水 平 的 食 
管 左 侧 ,为 牵 拉 性 的 真性 惑 室 。 惑 室 直 径 多 在 12cm 多 


气 过 水 声 。 





数 无 症状 ,部 分 病例 出 现 胸骨 后 疼痛 .四 灼热 感 .少数 有 大 
胃 困 难 , 极 少数 发 生 纵 陋 脓 肿 或 食管 气管 瑟 。X 线 钢 餐 从 
查 惑 室 多 呈 帐 答 状 突出 , 且 口 宽 底 ee ppt 
号 , 且 口 宽 底 小 ,引流 很 少 出 对 
各 讽 全。 苋 底 小 ,引流 通畅 而 很 少 出 现 
(三) 及 上 食管 熬 室 (食管 中 下 段 歼 室 ) 最 少见 . 乡 数 
患者 在 50 岁 以 上 。 常 发 生 在 资 门 食 4 楼 处 上 方 , 食 物 易 
外 人 re tp py rs 村 
村 ;常任 食管 资 门 痉挛 、 反 流 性 食管 炎 或 食管 型 孔 疝 。 诊 
断 依赖 X 线 钢 餐 检查 ,CT 可 鉴别 纵隔 肿 冶 脓肿 
Me 食管 码 内 候 性 融 室 多 因 黏膜 下 腺 体 炎症 ,炎症 
角 胞 温润 压 人 迫 腺 体 造成 腺 体 阻 塞 ,扩张 形成 囊 伏 多 继 发 于 
管 痉挛 .下 食 管 反潜 于 
it 守 反 流 和 念珠 曾 病 等 。 列 室 常 有 规则 地 分 
Ee 个 食管 ,憩室 很 小 , 常 为 1~3mm。 由 于 炎症 及 病情 
< 到 进展 ,70 和 一 9026 存 在 食管 狭 认 。 大 部 分 患者 表现 为 
问 辽 性 吞咽 困难 ,并 伴 有 胸骨 后 交 靖 














Is] 
食管 弄 室 一 般 可 通过 X 线 钢 餐 和 内 镑 检查 发 现 .但 什 
得 注意 的 是 ,内 镜 检查 插 镜 时 应 在 下 yg 本 
时 应 在 直 视 下 循 胜 进 镜 ,以 免 至 
目 插入 弄 室 内 引起 穿孔 。 罩 腔 进 镜 ,以 免 至 









er 食管 炎 时 应 进行 抗生素 及 抑 酸 剂 党 
0 位 引流 。 如 果 有 明 显 症状 如 胸骨 后 疼痛、 奉 咽 困难 
内科 治疗 无 效 或 们 有 并发 症 及 癌变 者 宜 外 科 治疗 。 手 
术 治 疗 多 采用 食管 切除 ,并 行 彻底 的 肌 层 切 开 , 必 要 时 
加 上 改良 的 Belsey 抗 反 流 手术 ，。 









了 





常规 骨 肠 钢 餐 检查 的 发 现 率 为 0.043% 一 0.1%。 绝 
大 多 数 为 单 发 直径 2~-ten,75 上 位 于 骨 后 辟 资 门 附近 小 
全 侧 , 食 管 篆 连 接点 下 2~-3em 以 内 ,其 次 茵 门 区 , 骨 体 胃 
底部 较 少 见 。 和 四 型 室 多 见于 30~60 岁 , 女 性 略 多 于 男性 . 
大 多 患者 天 省 状 ,少数 主诉 饭 后 或 乎 际 时 有 间歇 性 上 服部 
怨 上 或 下 胸部 姿 痛 , 伴 恶心 . 哎 旺 、 肯 灼热 感 。 常 见 并 发 证 
为 出血 。 诊 断 依赖 X 线 钢 餐 丛 在 内 镜 检 查 。 症 状 明 三 
省 采用 体位 引流 , 低 脂 人 饮食、 少食 多 餐 等 治疗 ;内科 清 疗 万 
效 , 发 后 大 出 血 或 穿孔 等 并 发 症 、 无 法 除外 恶性 病变 时 ; 涯 
外 科 手 术 。 


占 























第 六 章 肠 道 疾病 


发 生 率 为 2 外 一 22 中 。 以 50 一 60 岁 为 多 见 。 惑 宗 好 发 于 
降 部 。66 六 一 95 中 发 生 于 十 二 指 肠 内 侧 .于 胆 总 管 开口 处 
2.5cm 范围 内 . 亦 称 为 十 二 指 肠 乳头 旁 屯 室 
ampullary diverticula,PAD) .与 该 处 有 胰 管 .胆管 .血管 通 
过 且 肌 层 较 薄弱 有 关 。 位 于 十 二 指 肠 球 部 的 大 多 为 假 性 惑 
室 ,为 球 部 淡 疡 痊愈 后 瘦 痕 收缩 及 局 部 肠 壁 变 弱 所 致 。 十 
二 指 肠 短 室 大 多 为 单个 ,少数 多 发 或 合并 有 骨 空肠、 乙 状 
结肠 等 处 惑 室 ,大 小 不 等 , 腔 外 邢 室 较 腔 内 惑 室 多 见 。 腔 内 上 
型 多 在 十 二 指 肠 第 二 段 。 
十 二 指 肠 询 室 大 多 数 无 临床 症状 . 仅 10 吧 患者 
腹胀 痛 不 适 , 伴 恶 心 暧 气 ,饮食 后 加 重 ,并 发 炎症 或 淡 疡 时 ， 
惑 室 部 位 可 有 压痛 。 肝 胰 壶 股 周 围 季 室 约 有 273% 伴 发 胆 
五 证 , 亦 可 引起 胆 总 管 梗 阻 . 胆 管 炎 、 复 发 性 胰腺 炎 。 其 他 
并 发 症 为 出 血 与 穿孔 。 十 二 指 肠 腔 内 惑 室 可 并 发 部 分 或 完 

全 性 十 二 指 肠 梗阻 , 饭 后 出 现 上 腹 饮 胀 绞 痛 , 哎 吐 后 
细菌 过 度 生长 可 导致 腹泻 。 十 二 指 肠 苞 室 的 诊断 主要 依 启 
上 消化 道 钢 餐 检查 ,其 X 线 表现 有 时 与 溃疡 侈 影 不 易 区 
别 ,应 注意 鉴别 。 骨 镜 检 查 不 易 发 现 瓯 室 . 而 十 二 指 肠 镜 检 
查 和 内 镜 逆行 胰 胆 管 造影 术 (ERCP) .可 大 幅度 提高 十 一 
乳头 旁 瓯 室 特别 是 瓯 室内 乳头 的 患 


指 肠 惑 室 的 发 现 率 
者 .可 首先 考虑 磁 共 振 胆 胰 。 无 症状 的 十 二 指 肠 恶 室 


无 须 治疗 ,有 症状 者 又 与 腹部 其 他 疾患 同 存 时 , 先 治疗 后 
者 。 如 采 症 状 确 系 垩 室 所 致 , 则 采用 内 科 治疗 .包括 调 
节 饮 食 、 抽 酸 解 痉 、 体 位 引流 。 除 非 有 难以 控制 的 并 发 症 或 
毛 变 ,一 股 不 考 虚 手术 。 尤 其 是 恕 室 周 用 解剖 位 置 复杂 时 、 
手术 更 应 慎重 。 

(二 ) Merkel 禹 室 ” 为 位 于 回肠 末端 的 真性 到 室 . 系 
胚胎 期 卵黄 管 之 回肠 端 闭 合 不 全 所 敏 。 男 女 发 病 
典型 的 型 室 是 指 状 ,长 约 0.5 一 13cm. 距 回 育 淤 2 一 200cm。 
平均 80 一 85cm。 半 数 的 邢 室 含有 异 位 组 织 .其 中 70 兴 一 
80% 为 家 寿 膜 ,其余 为 胰腺 、 十 二 指 肠 、 胆 道 、 空 肠 及 结肠 蔚 
膜 .幽门 螺杆 菌 可 存在 于 异 位 骨 笑 膜 内 ,导致 感染 。 大 部 分 
患者 无 症状 .出 现 并 发 症 时 产生 相应 症状 。 并 发 症 的 发 生 
深 为 15% 一 30%. 男 性 多 见 , 大 多 发 生 于 10 网 前 ,1 网 以 内 
的 占 1753。 当 种 问 肠 腔 内 时 ,可 引起 肠 套 戎 及 阻塞 性 
肠 梗阻 .这 状 为 哎 旺 腹胀 .便秘 或 有 红色 果 澳 样 装 便 。 
90 笃 合并 出 和 撕 的 患者 中 - 瓯 室 内 均 有 蜡 位 胃 秋 膜 存 在 。 由 
于 异 位 则 黏膜 对 儿 (Tc) 元 索 有 涤 聚 作用 . 故 可 用 ”mm Ted 
描 诊 断 本 病 ,. 其 特异 性 为 88 。 是 

小 ,引流 不 畅 。3 


` 池 易 误诊 为 用 4 





室 ( peri- 





































































在 腹腔 
:如 和 企 病 尾 芍 发 
入 线 钢 餐 报 片 常 由于 种 
依 断 常 不 容易 。 吕 儿科 
状 .无 癣 性 的 消化 道 大 出 血 : 小 肠 神 阻 或 腹 
| 别 涂 断 时 均 应 苇 虑 下 病 。 拟 从 为 急 福 亲 尼 炎帝 .在 
手术 时 如 没有 发 现 阅 尼 站 探查 有 无 Meckcel 可 宝山 


血 少 血管 造影 可 显示 活动 性 出 血 及 歼 留 卵黄 如 动 脉 及 分 


发 证 .内 王 
及 无 问 定位 
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第 十 八 篇 “消化 系统 疾病 


支 . 大 多 数 无 症状 Meckel 惑 室 无 须 治疗 ,手术 适应 让 为 出 
血 , 梗 阻 \ 炎 症 或 穿孔 ,邻近 肠 段 需 一 并 切除 。 若 各 室 为 用 
腔 手 术 偶尔 发 现 ,如 果 惑 室 大 ,所 成 纤维 索 带 及 包 块 时 , 需 
手术 切除 。 

(三 ) 空 .回肠 熬 室 ”少见 ,X 线 钢 餐 发 现 率 在 1% 左 
右 , 中 年 以 上 者 多 发 ,男性 略 乡 。 多 见于 肠 壁 肌 层 脆弱 的 空 





| 肠 上 段 及 回肠 未 端 。 单 个 惑 室 多 无 症状 ,多 发 性 邢 室 内 有 


大 量 细菌 繁殖 时 ,可 有 消化 不 良 证 状 , 如 腹痛 ,胀气 .腹泻 及 
吸收 不 良 ,并 出 现 消瘦 、 贫 血 和 脂肪 泻 。 并 发 症 少 见 , 可 有 
急性 炎症 、 出 血 、 穿 孔 、 小 肠 梗阻 和 怠 室 内 癌 有 种。 无 症状 者 
不 必 治 疗 , 凡 出 现 严 重 并 发 症 者 应 及 时 手术 切除 。 急 性 炎 
症 合并 肠 茵 过度 繁殖 时 可 选用 口服 抗生素 如 环 丙 沙 星 及 甲 
硝 唑 治疗 。 吸 收 不 良 症 状 应 对 症 治疗 。 





四 、 结 肠 怠 室 


一 般 认 为 本 病 发 生 与 经 济 水 平和 饮食 习惯 密切 相关 。 
经 济 发 达 的 国家 和 地 区 明显 高 于 发 展 中 国家 和 绢 经 济 欠 发 达 
人 低 渣 或 无 渣 饮食 者 明显 高 于 六 多 渣 饮食 者 。 结 
肠 过 敏 性 炎症 .习惯 性 便秘 , 肠 易 激 车 综合 征 . 肠 道 慢性 梗 
阻 及 炎症 性 肠 患 者 群 有 较 高 的 发 生 
本 病 病因 尚 不 清楚 , 肠 腔 经 常 处 于 高 压 状 态 . 肠 壁 结构 
异常 和 缺陷 与 本 病 发 生 有 关 。@@ 长 期 低 纤维 饮食 导致 便 
秘 , 宕 要 更 强 的 结肠 收缩 来 推动 大 便 前 进 。 腔 内 增加 的 外 
推力 ， 时 的 形成 。 肠 易 激 苞 综合 征 者 结肠 动力 学 调 
季 辽 但. 非 推进 性 收缩 增强 A 肠 腔 内 压 显著 增高 。 
包 结 肠 壁 结构 缺陷 :结肠 壁 上 营养 血管 穿 过 的 小 孔 是 形成 
弱点 ,此 区 域 只 秆 环 贞 维持 肌 张 力 ;是 抵抗 商讨 的 
浙 弱 环 记 ， 可 在 至 膜 和 和 医 腊 下层 从 此 处 环形 肌 束 之 间 
脱出 .营养 血管 多 包 绕 禹 室 的 顶部 各 儒 部 。 老 年 人 易 发 融 
室 与 其 肠 壁 肌 力 减弱 有 关 。 
西方 国家 75% 一 90% 怠 室 发 生 在 乙状结肠 。 但 亚洲 
国家 则 报道 70% 一 90% we 多 数 惑 室 的 直径 
为 3mm 至 3cm 不 等 , 较 大 得 室 少 见 。 仅 10% 患 者 具有 临 
床 症 状 , 表 现 为 习性 间歇 性 左 ti 使 秘 位 腹部 胀 。 名 
化 不 良 。 体 检 时 左下 上 腹 可 有 上 压痛. 拉 太 充满 凑 块 的 乙 
肠 : 应 与 肠 道 易 激 综 合 入 和 结肠 癌 作 鉴别 。 钱 剂 党 肠 有 1 员 
于 诊断 , 低 张 钢 灌 肠 史 易 发 下 宕 肠 锐 检查 可 排除 同 
时 存在 的 其 他 病变 ,如 结肠 
- 役 认 为 ,单纯 性 无 并 发 症 自 
者 则 对 症 治疗 。 纤 被 用 米 项 防 惑 宣 病 患者 的 并 发 
着 : 信 缺 乏 村 | 关 的 系统 毕 述 或 随机 对 赂 试验 报告 。 有 试验 
明天 利 福 些 明 合 用 补充 膳食 纤维 治疗 12 个 月 可 下 海 无 并 
发 证 王室 病 的 症状 
结肠 可 室 病 并 发 症 上 上 妈 为 i 
(一 ) 敌 室 炎 (diverticulitis) 









































入 


室 病 无 须 治疗 ,有 症状 












宝 炎 和 出 血 。 
副 室 炎 起 始 于 结肠 塘 微 


其 发 生效 在 10 名 一 25 为 ,多 见 








和 癌 闭 炎 ， 


于 左 半 结 肠 禹 室 。 单 纯 性 蕴 室 炎 占 75%,25% 有 脓肿 、 醒 
阻 穿孔 ,腹膜炎 ,瘘管 等 并 发 证 。 急 性 恶 室 炎 的 表现 为 急 
性 左下 腹痛 , 伴 热 , 下腹 压痛 及 反 跳 闯 , 白 细胞 增高 。 左 
下 腹部 可 扣 及 炎 性 腹 块 。 部 分 或 完全 梗阻 时 有 肠 鸣 音 亢 
进 ,并 发 腹膜 炎 后 , 肠 鸣 消 失 。 直肠 指 检 触 及 脓肿 或 炎 块 有 
基于 全 人 应 与 急性 交尾 炎 、 炎 症 性 肠 病 、 缺 血性 结肠 炎 、 

结肠 瘤 ,. 其 他 原因 引起 的 肠 梗阻、 卵 葛 变 肿 破裂 、 肾 绞 冶 等 
鉴别 。 黎 室 膀 胱 瘘 时 , 尿 中 可 出 现 大 量 量 红 白 细胞 。 黎 室 炎 
伴 发 结肠 周围 脓肿 时 ， 可 有 关节 炎 和 坏死 性 脓 皮 病 等 肠 外 
表现 。 工 往 钢 剂 灌肠 已 显示 结肠 各 室 则 有 利于 诊断 ,B 超 、 
CT 有 助 于 明确 诊断 以 及 发 现 并 发 的 脓肿 和 瘘管 。 对 于 臣 

室 炎 急性 期 禁忌 行 全 结肠 镜 检查 。 肠 镜 或 钢 剂 灌肠 检查 应 
于 4~6 周 后 进行 。 

经 症 患 者 的 治疗 包括 休息 、 流 质 饮 次 食 和 口服 抗生素 , 症 
状 缓解 后 逐渐 过 滤 到 低洼 软 食 和 每 口服 用 欧 车 前 克利 | 剂 ,2 
周 后 作 饥 剂 灌肠 明确 诊断 ,1 月 后 恢复 高 渣 饮食。 80% 出 
现 较 严 重症 状 (如 疼痛 、 局 限 性 痉挛 ) 和 或 ) 伴 有 人 


















肠 模 阻 等 ) 的 下 者 通过 休息 、 禁 食 、 静 脉 输液 和 抗 生 
可 以 缓解 ,无 须 手术 治疗 。 抗 生 素 常 用 第 三 代 头 孢 辣 ; 
基 相 但 类 \ 轿 诺 丽 类 和 甲 硝 唑 等 。 弥 漫 性 腹膜 炎 伴 或 不 伴 


穿孔 .不 能 缓解 的 肠 梗 阻 、 结 肠 内 脏 瘘 Ey 

(二 ) 笋 室 出 血 。5% 一 10% 忠 天 可 发 生出 血 ,古老 年 
人 下 消化 道 大 出 血 中 最 常见 的 原因 之 一 。 秋 窜 的 出 血 来 源 
于 动脉 而 且 常 局 限于 单个 型 室 ,多 见于 右 半 结肠 的 恶 室 。 
出 血 大 多 为 无 痛 性 并 不 伴 副 室 炎 。 大 量 出 血 时 可 出 现 休克 
症状 。 缓 慢 间断 性 出 血 者 ,结肠 镜 检查 是 出 血 定位 诊断 的 
最 佳 方法 ,而 大 其 出 血 者 党 行 胺 体态 "Te Sa 
红细胞 闪烁 术 放 射 性 核 索 及 血管 造影 术 , 过 
判断 ,有 助 于 外 科 限 定 结肠 切除 的 适宜 范围 。 

治疗 以 支持 疗法 包括 输血 为 主 。 如 果 出 血 迷 度 之 
0. 5nil min, 选 择 性 肠系膜 血管 造影 可 明示 造影 剂 上 弄 而 
部 位 渗 出 ,并 可 通过 导管 经 动脉 注入 血管 如 奈 迷 或 合成 从 
让 ,50% 的 患者 可 有 效 地 止血 。 结 肠 锐 下 直接 电 雍 止 血 党 
有 效 ,无效 者 可 考 霸 手术 治疗 。 总 之 ,可 自行 停止 的 少 避 出 
血 者 ( 涯 输血 天 二 2) 可 行内 科 保守 治疗 ;持续 性 出 血 者 
(省 输血 全 达 2 一 4UD 可 先行 放射 性 核 罕 # 描 或 动脉 造影 本 
确定 出 血 部 位 ,然后 择期 行 外 科 手 术 ; 对 于 难以 停止 的 漠 血 
涤 ( 和 输血 各 二 41D 句 进行 外 科 急 诊 手 术 。 
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一 人 
第 五 节 ” 胃 肠 道 息肉 及 
遗传 性 疾病 
钱 立 平 ” 陆 玮 
息肉 (polyps) 系 指 狐 膜 面 突出 的 一 种 效 生 物 .而 不 管 

它 的 大 小 下 学 类 型 。 息肉 包括 增生 性 、 类 症 
性 、 错 构 瘤 , 腺 瘤 等 。 息 肉 与 肠 壁 的 连接 方式 .部 位 、 范 上 
单 发 或 多 发 、 gh 大 二 有 产后 对 判断 其 性 质 、 有 
倾向 及 治疗 有 益 。 


【分 类 】 
分 类 方法 不 一 。 当 前 国内 外 较 广 泛 应 用 的 是 以 
Morson 的 组 织 学 2 基础 ,将 息肉 人 Ee 名 








下 
否 , 分 为 无 带 、 亚 
性 和 多 发 性 息肉 。 


表 18-6-4 息肉 的 分 类 








肿瘤 性 A 非 肿瘤 性 
腺 痢 错 构 瘤 性 
腺 管状 Peutz-Jeghers 综合 征 
绒毛 状 幼年 性 息肉 综合 征 
混合 性 Cronkhite Canada 给 综合 征 
腺 瘤 病 炎症 性 





家 族 性 结肠 腺 } 六 病 
多 发 性 人 冰 炳 
Gardner 综合 征 


Turcot 综合 征 


炎症 性 息肉 及 假 息肉 病 
血吸虫 卵 性 息肉 

炎症 纤维 增生 性 息肉 
增生 性 

增生 性 息肉 
黏膜 肥 大 性 歼 生 物 





本 前 主要 讨论 腺 痛 性 息肉 和 和 遗传 相关 的 肠 道 总 肉 综 
合 征 。 这 些 病变 虽 届 良性 .但 其 中 一 -部 分 有 恶变 倾 疝 。 


【病理 】 

腺 瘤 性 息肉 是 最 常见 的 消化 道 总 内 .包括 管状 腺 交 、 绕 
毛 状 腺 瘤 及 管状 绒毛 状 腺 痛 三 种 。 

(一 ) 管状 腺 瘤 。 是 消化 道 息肉 最 常见 的 一 种 . 约 占 









80%。 多 个 或 单个 ,表面 呈 结 节 状 .大 多 有 带 , 一 舱 1 
2cm, 色 暗 红 , 易 出 血 。 锐 下 为 增生 的 腺 体 组 织 . 腺 上 皮 排 
列 般 则 ,分 化 好 ,主要 为 管状 s 成 ee 


[= 名 吉 类 有史 六 义 称 乳头 状 腺 瘙 , 较 少见 
下 可 见 其 表面 上 皮 呈 对 
毛 状 增生 .隆起 ,级 E 成 / 分 宇 80 
徐 间 有 少 基 问 质 ,内 含 较 多 和 

(三 ) 管状 绒毛 状 腺 瘤 





党 为 站 





毛 表 面 有 住 状 上 皮层 :被 
角 易 出 血 . 奖 
阔 有 上 上述 两 者 的 表现 . 绒 有 


0 













分 在 20% 一 80% 之 间 。 癌 变 率 较 高 。 
多 发 性 腺 瘤 好 发 于 结肠 .但 也 见于 胃 、 小 肠 等 整个 消化 
道 。 以 年 轻 为 多 见 . 易 癌变 。 


一 、 胃 息 内 


胃 息 肉 胃 镜 检 出 率 为 2% 一 3 中 .75 兴 以 上 为 增生 性 、 
10 吧 一 25 闻 为 腺 痛 性 。 单 发 多 见 . 可 恶变 ,多 发 性 恶变 
单 发 者 高 。 其 癌变 率 的 高 低 依次 为 乳头 状 腺 瘤 、 管 ; 
状 腺 瘤 和 答 状 腺 瘤 。 瘤 变 率 也 与 息肉 大 小 呈正 相关 。 

早期 无 明显 症状 。 约 半数 患者 在 胃 饥 撩 造影 .胃镜 检 
他 原因 而 手术 时 意外 发 现 。 症 状 以 上 腹部 不 适 与 隐 
痛 最 为 常见 。 带 带 的 山门 部 息肉 脱 和 焉 可 产生 和 餐 后 上 腹 痉 这 
性 疼痛 或 暂时 性 幽门 梗阻 。 责 门 部 息肉 可 向 食管 伐 入 引起 
和 暂时 性 吞咽 困难 。 可 因 息 肉 表面 糜烂 或 淡 疡 而 出 血 。 

本 病 可 无 阳性 体征 。 伴 出 血 者 可 有 缺 铁 性 贫血 表现 。 

X 线 饥 父 检查 可 显示 充盈 缺损 。 气 钢 双 重 低 张 造影 
发 现 宇 lcm 的 息肉 。 

胃镜 检查 可 见 圆 形 或 卵 国 形 隆起 ,良性 息肉 常 二 2cm、 


















形状 规整 .表面 光滑 ,色泽 暗 红 , 多 数 带 带 。 直 视 下 活检 及 
组 织 学 检查 有 助 于 了 解 病理 > 
有 蒂 息 肉 可 经 胃镜 下 高 频 电 凝 电 切 , 无 蒂 息 肉 可 采取 
高 频 电 凝 激光、 微波 .氮气 刀 、 射 频 或 ESD 治疗 疗 。 如 未 瘤 
变 , 息 肉 肉 摘 除 或 切除 后 .一般 预 后 良好 。 
二 、 肠 道 息 内 
小 肠 息肉 的 发 生 率 远 低 于 家 和 大肠 , 且 多 见于 十 二 


肠 : 以 腺 疗 和 布 开 (Brunner) 腺 瘤 为 证 。 


此 
70 闪 在 十 二 指 a 
三 .四 段 这 





。 症 状 以 消化 道 出 血 和 肠 梗 阻 多 见 。 有 显 室 : 
27 交 一 35%。 布 氏 腺 瘤 主要 由 布 氏 腺 增生 形成 ,罕有 癌 
变 者 。 


大 肠 息 肉 约 占 肠 道 息 肉 80 贤 .其 中 大 多 数 (50 色 一 
) 位 于 乙状结肠 或 直肠 , 单 用 大 网 ， 男性 多 于 女性 。 发 
省 年龄 的 增 人 而 增加 。 










净 I 


a 上 


后 克 增生 有 关 。 其 
Ha 内 和 管状 腺 ; 
相关 : 

多 数 串 首 无 症状 .少数 有 腹部 不 适 、 腹 胀 或 大 便 习 惯 改 


变 、 奖 便 可 混 有 血液 .或 鲜血 便 。 大 的 息肉 可 引起 肠 奉 知 、 
肠 楼 姐 或 央 重 腹 海 。 
诊断 主 线 气 钢 双重 对 比 造影 检查 .内 镑 检查 和 
I 下 活 组 人 会 .但 对 较 小 的 息肉 均 有 一 定 的 涯 涂 宗 
I: BL ”len 腺 擅 样 息肉 检 出 的 敏感 性 为 
分 别 汶 66 和 | 63%， 










A: 


5 一 0. 9cm 考 
治疗 方法 同 骨 息肉 ， 


L953 





第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


三 、 造 传 性 疾病 相关 的 骨 肠 
道 息 肉 综合 征 


本 综合 征 是 以 累及 结肠 为 主 的 多 发 性 息肉 病 . 大 部 分 
与 遗传 性 疾病 相关 , 伴 有 肠 道 外 表现 。 一 般 可 分 为 腺 瘤 性 
与 错 构 瘤 性 息肉 综合 征 两 大 类 。 
(一 ) 腺 瘤 性 综合 征 ” 特 点 是 多 发 性 腺 瘤 华 有 结肠 瘤 
的 高 发 率 。 主 要 有 以 下 三 种 : 
1. 家 族 性 结肠 息肉 病 (familial polyposis coli, FPC ) 
30 站 一 50%% 的 病例 有 APC 基因 (位 于 5 号 染色 体 长 辟 ， 
5q21-22) 突 变 , 常 染色 体 显 性 遗传 , 偶 见于 无 家 族 史 者 。 发 
生 率 为 1/10 000。 息 肉 分 布 于 结肠 、 直 肠 、 十 二 指 肠 和 胃 ， 
多 数 有 蒂 ,乳头 状 较 少 见 , 息肉 数 从 100 至 数 千 个 ,大 小 不 
等 。 常 密集 排列 ,有 时 成 串 ,其 组 织 结构 与 一 般 腺 瘤 无 异 。 
常 在 青春 期 或 青年 期 发 病 ,多 数 在 20 一 40 岁 时 得 到 诊断 。 
有 高 度 癌变 倾向 ,癌变 的 平均 年 龄 为 40 岁 。 
大 多 数 患 者 可 无 症状 。 最 早 的 症状 为 腹 海 .也 可 有 出 
血 、 上 腹痛 、 贫 血 ,体重 减轻 和 肠 梗阻 。 钢 剂 灌肠 可 见 结肠 多 
处 或 广泛 充盈 缺损 ,经 结肠 镜 及 活 组 织 检查 ,并 通过 基因 检 
测 来 确诊 。 
患者 应 尽早 (推荐 25 岁 前 ) 作 全 结肠 切除 与 回肠 - 肛 管 
吻合 术 或 回肠 -直肠 吻合 术 。 回 肠 - 直 肠 吻合 术 后 ,残留 直 
肠 癌 的 危险 性 是 12% 一 29%, 因 此, 术 后 应 终生 每 年 1 次 
直肠 锐 检 查 ,如 发 现 新 的 息肉 可 子 电 灼 ,激光 微波、 射频 或 
氢气 刀 等 治疗 。 从 30 岁 起 ,有 上 消化 道 息 肉 者 .推荐 每 3 
年 进行 1 次 胃镜 检查 ,如 果 有 大 量 息 肉 则 检查 应 更 加 频繁 。 
有 大 盟 十 二 指 肠 息肉 的 患者 应 每 年 行 1 次 家 镜 检 查 。 对 有 
危险 性 的 家 族 成 员 ,13 一 30 岁 应 每 3 年 进行 1 次 结肠 镜 检 
立 用 低 剂量 选 











查 :30 一 60 岁 应 每 隔 3 一 5 年 1 次 。 
择 性 COX-2 抑制 剂 可 降低 腺 瘤 性 息肉 的 危 
消化 道 息肉 无 法 根治 者 , 当 出 现 肠 套装 、 大 出 血 等 并 发 症 时 
可 作 部 分 肠 切除 术 。 
2. 家 族 性 多 发 性 结肠 息 肉 - 骨 瘤 -软组织 瘤 综 合 征 
{Gardner 综合 征 ) ”1958 年 Smith 提出 结肠 息肉 、 软 组 织 
肿 交 和 骨 疤 三 联 征 为 Gardner 综合 征 又 称 为 魏 纳 加 德 娜 
综合 征 。 常 染色 体 显 性 遗传 ,其 息肉 性 质 和 分 布 与 FPC 相 
似 , 但 息肉 数 日 较 少 (一 般 三 100 个 ), 体 积 较 大 。 也 有 高 度 
所 i 灾 年 龄 稍 晚 一 些 。 肖 瘤 主要 见于 头颅 、 上 
上 下饭 、 “和 四 上 肢 长 凤 。 软 组 织 肿 镁 可 为 皮脂 爸 肿 、 
脂肪 的 、 纤 维 肉 六 、 平 滑 肌 瘤 、 鼎 呵 管 瘤 等 。 此 外 这 些 患 者 
也 有 由 状 腺 、 肾 上 腺 ,十 二 指 肠 谈 腹部 癌变 的 倾向 。 内 镜 
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X 线 俭 查 可 确定 消化 道 息 内 及 峭 疤 。 本 病 结 肠 息 肉 的 少 疗 
原则 与 PPC 相同 ， 捅 与 软组织 用 


f 均 应 手术 切除 
3.， Turcoi 综合 征 是 一 种 常 | 
较 少 见 


的 肝 晤 二 





质 母 细胞 瘤 或 通 母 细胞 瘤 ,因此 也 有 胶 质 痛 息 肉 综合 征 之 
称 。 本 病 的 结肠 腺 瘤 病变 与 FPC 相似 ,但 多 为 多 发 性 大 乳 
头 状 腺 癌 , 在 肠 内 分 布 较 稀 朴 , 部 分 患者 仅 在 肠管 一 部 分 有 
几 个 腺 癌 聚 集 ,而 非 均匀 致密 ,同时 合并 有 中 枢 神 经 系统 种 
瘤 ,如 胶 质 细胞 瘤 、 通 囊 细 胞 瘤 等 ,可 并 发 其 他 部 位 的 肿瘤， 
如 甲状 腺 瘤 、 十 二 指 肠 、 小 肠 腺 瘤 、 错 构 瘤 ` 类 癌 等 。 多 见于 
10~30 岁 的 年 轻 人 ,结肠 息肉 数 常 少 于 100 个 。 随 时 间 扒 
移 ,其 恶变 率 几 乎 为 100%。 

在 恶变 前 本 病 的 临床 表现 与 FPC 类 似 。 伴 发 中 枢 神 
经 肿 瘙 的 症状 常 较 突 出 ,如 头痛 \ 头 尝 、\ 恶 心 呕吐 、 视 物 及 收 
体 活动 障碍 。 本 病 的 诊断 依赖 于 有 家 族 性 结肠 腺 瘤 独 史 ， 
和 上述 结肠 及 头颅 病变 的 临床 特点 。 气 钢 双 重 结肠 造影 和 
结肠 镜 检 查 有 助 于 判断 结肠 病变 的 大 小 范围 有 无 温 变 。 
CT、MRI 检 查 有 助 于 脑 部 肿瘤 的 诊断 。 

由 于 结肠 腺 瘤 易 恶 变 , 确 诊 后 应 尽早 行 单纯 息肉 切除 
或 结肠 切除 术 , 并 定期 作 内 镜 复查 。 脑 肿瘤 ,也 易 复发 ' 珊 
后 差 。 

(二 ) 错 构 瘤 性 综合 征 ”包含 一 组 疾病 ,其 特点 是 基于 
肠 段 被 一 些 组 织 的 无 规律 的 混合 体 所 累及 ,具有 非 遇 瘤 性 
但 有 肿瘤 样 增生 的 特征 。 

1. 黑色 素 斑 - 骨 肠 多 发 性 息肉 综合 征 (PeutzJeghers 
syndrome, PuS) 本 病 系 伴 有 儿孙 ,皮肤 色素 沉着 的 全 得 多 
道 多 发 性 息肉 病 ,与 19 号 染色 体 短 辟 19p13.3 上 LKBi 基 
因 突变 有 关 。 发 病 率 约 1/15 万 .可 能 通过 单个 显 性 多 效 大 
因 则 传 。 外 显 率 很 褒 , 同 一 家 族 钻 病 者 很 多 ( 圳 省 子女 中 
50% 发 病 ), 常 在 10 岁 前 起 病 。 

:很 大 。 轻 者 可 无 自觉 症状 , 严 重 者 可 出 

现 股 痛 \ 版 泻 ` 备 液 便 、 便 血 、 便 秘 , 哎 血 等 消化 道 症 大 
此 症状 外 ,本 征 沿 有色 壹 沉着 、 胃 肠 道 息肉 两 大 特 f 
;多 见于 口 层 及 其 四 周 ,类 部 .面部 ,手指 皮肤 ， 
借 见 于 肠 黏 底 。 色 素 可 旺 黑 、 以 宰 \ 灰 、 蓝 等 色 。 丫 肠 道 外 
个 罚 肠 道 ,以 小 友 多 见 。 奶 内 大 小 
不 定 ,表面 光滑 , 质 硬 , 蒂 的 长 短 .粗细 不 一 ,也 可 无 瞬 。 较 
大 息肉 可 呈 菜 化 样 。 该 病 点 患 癌 的 风险 为 81% 一 
93%, 其 中 胃 肠 道 癌 约 70%、 音 接近 50%%、 上 胰腺 瘙 
也 % 一 36%%, 共 他 部 位 (如 肺 、 子 宫 、 卵 费 、 各 丸 ) 闹 也 常 网 ， 

一 般 了 以 对 症 治疗 , 骨 肠 道 息肉 的 治疗 :四 对 息肉 较 小 
无 症状 者 定期 随访 ,每 隔 1~2 年 做 结肠 镜 检 查 1 次 。@ 人 有 
带 且 办 可 经 内 镜 行 电 凝 电 切 ,1 次 可 摘除 多 个 息肉 。 @ 无 
带 较 大 息肉 内 镜 下 夸 法 摘除 者 应 尽早 手术 。@ 并 发 肠 信 
膏 , 肠 梗阻 者 ,应 行 急诊 手术 , 术 中 肠 镜 与 肠 切 除 术 结 合 , 尽 
可 能 将 息肉 摘除 。@ 结 肠 、 直 肠 内 息肉 较 大 且 密 集 从 全 无 
法 过 个 摘除 者 ,可 行 全 结肠 切除 术 : 保 留 部 分 直肠 , 行 辐 朋 
直肠 吻合 ,保存 良 好 的 肛门 功能 。 吉 肠 残 留 息肉 ,可 经 内 艇 
作 电 北 或 伶 冻 切 除 。 术 后 终 野 定期 姜 i 检 - 轩 馆 ,小肠 
年 1 次 胰腺 
富 与 卵巢 或 而 刀 
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锁 、 结 肠 镜 每 2 年 进行 1 次 检查 ; 18 岁 后 


CT MRI 或 超声 检查 ,每 年 1 次 巾 状 腺 、 子 








超声 检查 和 体检 ;21 岁 后 每 和 年 1 次 乳房 超声 波 检查 或 X 
线 照 相 术 .CA125 检测 。 双 气 事 内 镜 (DBE) 用 于 小 肠 检查 
与 治疗 。 用 DBE 息肉 切除 术 可 能 避免 反复 急诊 手术 和 导 
致 短 肠 综合 征 的 小 肠 切除 。 

对 PJS 一 级 亲属 进行 症状 前 检查 上 分 必要 。 

2. 幼年 性 息肉 综合 征 (juvenile polyposis,JP) ”以 多 发 
性 青少年 的 结 直 肠 息 为 为 特征 , 亦 可 见于 骨 利 小 为 。JP 的 
发 生 率 为 FPC 的 1/10, 至少 由 2 个 单独 的 基因 突 变 所 引 
起 ,SMAD,/DPC, 位 于 染色 体 18q21 或 BMPR1A， ALK; 位 
于 染色 体 10q21-22。 大 部 分 患者 的 息 肉 呈 典型 的 错 构 瘤 特 
征 ,大 息肉 通常 星 分 叶 状 ， 半数 不 典型 的 JP 可 出 现 异 型 增 
生 的 腺 瘤 , 引 起 结 直 肠 癌 的 危险 加 。JP 患者 患 结 直肠 
狼 , 上 消化 道 癌 的 危险 性 分 别 为 30% 和 10%。 对 数量 交 少 
的 息肉 ,可 通过 内 锐 尽 可 能 摘除 所 有 息肉 。 对 大 融 结 肠 生 
肉 不 能 通过 内 镜 摘除 控制 的 有 症状 ,有 原 交 样 变 或 结肠 癌 家 
族 史 的 感 者 ,可 考 虞 作 全 结肠 切除 回肠 - 埋 肠 吻合 术 . 降 低 
结肠 癌 的 发 生 率 。JP 危险 人 群 ,从 15 岁 起 ,每 1 一 2 年 应 
做 1 次 全 结肠 镑 检查 ,25 岁 起 ,每 1~2 年 应 做 1 次 上 消化 
rr 岁 。 但 是 ,有 相关 基因 改变 的 危险 人 

3，Cronkhite-Canada 综 合 征 
Canada 首先 报道 , 主要 的 特点 有 ， @ 发 病 多 为 中 
@ 主 要 症状 为 腹 海 , 指 ( 趾 ) 甲 殿 常 毛 发 脱 洲 、 色 




















1955 年 由 Cronkhite 与 
老年 人 ; 
半 、 味 
条 家 族 史 ;GD 以 四、 大 肠 为 主 的 消化 首 
上 内 病 为 特征 ;@ 病 理 活检 示 , 息 肉 有 上 皮 细胞 畴 鞭 . 腺 体 

和 用- 襄公 I r 和 
增生 长 "细胞 间 质 水 肿 并 可 见 炎 性 细胞 浸润 ;@ 和 借 
日 漏出 试验 ,多 有 低 蛋 白 血 症 。 

史 以 用 最 为 常见 ,见于 80% 以 上 病例 ,排便 基 大 。 
并 可 含 脂肪 或 肉眼 血液 。 大 多 数 患 者 有 明显 体重 减轻 。 其 
次 为 用 痛 庆 食 乏力 呕吐 .性欲 和 味觉 减退 。 儿 平 总 有 指 
( 趾 ) 围 的 改变 、 脱 发 色素 沉着 。 实 有 贫血 、 低 白 
蛋白 血 症 、 吸 收 不 良和 电解 质 这 乱 。 有 患 变 可 能 .本 病 病 情 
重 , 预 后 差 止痛 、 止 血 , 补 滚 ， 



























治疗 主要 是 对 症 处 理 ， 止 六 





补充 营养 物质 ， 应 用 皮质 泊 
乏 \ 癌 化 激素 和 内 镜 下 摘除 局 限 或 少 显 





息肉 可 使 病情 得 到 缓解 。 近 有 人 应 用 柳 氨 磺胺 吡 喧 抗 
感染 治疗 。 日 本 学 者 则 采用 高 能 量 疗法 ,取得 一 定 疗效 。 








4 Cowden 综合 征 1963 年 Lloyd 和 Dennis 等 首先 报 
告 一 种 全 身 多 脏 器 化 生性 和 错 构 瘤 性 病变 的 | 
被 报告 的 患者 家 族 


加 














和 中 腔 乔 下 病变 为 特征 。 发 病 康 为 1720 万 .发 病征 
龄 为 13 一 65 岁 . 以 25 岁 前 多 见 . 汶 女 之 比 为 1 :1.5 
60 几 左 丰 有 蚌 消 有 消化 道 息肉 , 据 站 本 报道 .息肉 最 常见 
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的 部 位 包括 胃 (75%) .结肠 (66%) .食管 (66%) 和 十 二 指 肠 
《37%%) 。 临 床 表 现 还 包括 黏膜 上 皮 病 变 、. 申 状 腺 异常 .乳腺 
纤维 改 性 病变 .早年 就 发 病 的 子宫 肌 瘤 , 大 头 畸 形 、 智 力 低 
下 以 及 小 了 脑 发 育 不 良性 神经 节 细 胞 瘤 (Lhermitte-Duclos) 。 
本 征 合并 恶性 肿瘤 的 发 生 率 高 达 408%, 主要 为 乳腺 瘤 、 甲 
状 腺 癌 子宫 内 膜 癌 等 。 根 据 本 征 的 特征 ,结合 钢 剂 灌肠 造 
影 和 内 镜 检 查 ,发 现 结 直肠 内 的 多 发 性 息肉 .再 经 病理 活检 | 
证 实 为 错 构 瘤 病 变 , 即 可 诊断 。 

本 病 骨 肠 道 息 肉 可 在 内 镜 直 视 下 , 行 息肉 摘除 术 。 无 
法 内 镜 下 摘除 的 可 考虑 手术 治疗 。 
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第 六 节 ” 嗜 酸 性 粒 细胞 
性 骨 肠 病 


哮 酸 性 粒 细胞 性 胃 肠 病 (eosinophilic gastroenteropa- 
thies,EG) 是 一 种 较 少 见 的 疾病 .Kaijiser 在 1937 年 首次 报 
告 了 3 例 EG 患者 .典型 的 EG 以 胃 肠 道 嗜 酸 性 粒 细胞 浸 
润 . 崩 肠 道 水 肿 增 厚 为 特点 。 本 病 包 括 哮 酸 性 粒 细 胞 性 食 
管 炎 、 骨 肠炎 、 结 肠炎 等 ,可 加 及 食管 . 胃 、 小 肠 、 结 肠 ( 以 音 
肠 及 升 结肠 较 多 见 ), 此 外 还 可 累及 肝脏 和 胆道 系统 .也 有 
仅 累及 直肠 的 报道 。 











【流行 病 学 】 

EG 可 发 生 于 任何 年 龄 段 的 人 群 ;男性 
性 的 2 信 . 有 报道 1 : 粒 细 胞 性 食管 炎 患 者 中 男性 比例 
超过 75%。 据 国外 污 计 . 美 国 儿 童 患 病 率 为 1 1500、 
顽 七 儿童 为 130 000. 瑞 由 成 人 为 4"1000。 除 非洲 外 .各 
大 浏 均 有 本 病 的 相关 报道 . 


发 病 率 约 为 女 

















【病因 与 发 病 机 制 】 


Bi 的 病因 迄今 未明 .和 多数 证 据 表明 与 寞 态 反应 娄 乱 、 


1957 
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超 敏 反应 相关 ,可 能 是 接触 胃 肠 乞 膜 的 抗原 促进 Th2 介 导 
免疫 应 答 .Th2 细胞 产生 IL-4 和 IL-5.IL-13 促进 
细胞 产生 和 浸润 。 有 人 认为 EG 与 哮喘 一 样 有 1; 下 
景 ,2007 年 外 国学 者 报导 7 个 家 庭 的 17 名 患者 ,具有 知 鹃 
困难 和 胃 肠 道 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 的 表现 ,其 中 两 代 共 12 名 
患者 诊断 为 EG。 
| 在 部 分 EG 患者 的 胃 肠 道 黏膜 中 发 现 有 IgE 的 升 高 ， 
有 人 认为 .包括 牛肉 、 鸡 蛋 、 菠 葛 、 牛 奶 、 小 麦 等 在 内 的 某 些 
特殊 抗原 均 可 启动 细胞 的 活化 :活化 的 工 细胞 可 促使 
IgE 的 产生 ,IgE、IgG 及 IgA 等 均 有 强大 的 促使 噶 酸 性 交 
细胞 脱 颗粒 的 作用 :活化 的 工 细胞 还 可 产生 I1-5. 它 也 具 
有 强大 的 嗜 酸性 粒 细胞 趋 化 和 脱 颗粒 功能 。 a 暑 酸 性 
粒 细 胞 性 骨 跌 炎 患 者 的 骨 肠 道 活检 标本 中 发 现 嗜 酸 性 粒 
胞 脱 颗粒 及 有 主要 基础 蛋白 (major basic protein, MBP) 的 
沉积 ,而 MBP 对 许多 细胞 和 组 织 均 有 毒性 作用 (如 刺激 组 
织 收 缩 ) .因此 ,人 们 认为 嗜 酸性 粒 细胞 脱 颗粒 及 有 MBP 
的 沉积 在 本 病 发 病 中 有 重要 作用 。 另 外 有 人 推测 肥大 细胞 
的 脱 颗粒 与 EG 发 病 也 有 关系 ,淋巴 细胞 衍生 的 嗜 酸性 粒 
细胞 趋 化 因子 (ECG) 也 起 重要 作用 。 

















【临床 表现 】 
本 病 缺 乏 特异 性 表现 ,可 因 消 化 道 梗阻 而 急性 起 病 . 也 
可 表现 为 腹痛 或 不 适 (100%) .恶心 (67 踊 ) .呕吐 (33 光 )、 焦 
pe 肠 梗阻 (50%)、 腹 水、 小 儿 喂养 困难 等 慢性 症 
如 累及 肝胆 系统 , 则 可 出 现 黄 辣 。 有 些 患 者 的 症状 可 持续 
多 年 .。 本 病 可 有 不 同 的 分 类 。 





(一 ) 按 部 位 分 类 
tnt ny he esophagitis, 
EoE) 仅 影 响 食管 :有 学 者 认为 此 为 反常 见 的 类 型 。 


2.， 哮 酸 ee 性 骨 肠 炎 (eosinophilic gastroenteritis) 
可 累及 消化 道 的 多 个 部 分 。 

3. 嗜 酸 性 粒 细胞 性 结肠 炎 (eosinophilic colitis) 仅 累 
及 结肠 。 

(二 ) 按 温润 程度 分 类 ”Klein 分 型 
分 类 方法 。 

1. 慕 膜 型 ”病变 主要 累及 胃 肠 严 腊 ,由 总 病例 的 
25 兴 一 100 兴 。 患 者 可 有 过 人 敏 性 病史 及 较 高 的 而 IE 浓度 ， 
其 临床 表现 为 腹痛 、 骨 肠 道 蛋白 丢失 、 贫 血 、 吸 收 不 良 、 体 重 
下 降 及 腹 ; 

2. 肌 层 型 ”病变 主要 察 及 肌 层 , 占 总 病例 的 13% 一 
70 兴 。 其 临床 表现 为 梗阻 .这 种 梗阻 有 时 需 要 手术 治疗 . 另 
外 .还 侦 有 轩 肠 道 出 血 和 瘘管 形成 . 

3. 浆 腊 型 病 要 从 及 浆 膜 层 . i 20 儿 一 40 尖 。 其 
临床 家 现 为 腹痛 - 匡 常 华 有 腹膜 炎 、 腹 水 和 腺 体 病 ， 


是 目前 常用 的 EG 

















〖 辅 助 检 查 】 
(一 ) 血 象 痢 哮 酸 作料 细 胞 计数 天 高 .上 可 随 


疾病 病程 波动 ,但 有 1/3 的 EG 患者 在 整个 过 程 中 吵 酸 性 
粒 细 胞 计数 妨 终 正常 。 因 此 ,周转 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 并 非 
是 诊断 的 必要 条 件 . 无 哮 酸 性 粒 细胞 增多 不 能 除外 EG 的 
可 能 。 

(二 ) 凑 便 检查 ”可 见 政 科 - 澳 登 结晶 ,大 便 隐 血 阳性， 
部 分 患者 有 轻 至 中 度 脂肪 海 。 

(三 ) 腹水 检查 ”为 光 菌 性 腹水 ， 
细胞 。 

(四 ) 放射 学 检查 轩 肠 道 钢 餐 造影 可 见 胃 实 部 信 硬 、 
黏 异 皱 必 增 厚 和 黏膜 结 节 样 增生 生 ; 小 肠 环 状 皱 辟 及 增 厚 ,但 
不 伴 溃疡 和 局 部 异常 ;有 些 患 者 可 无 特 多 发 现 。CT 检查 
可 见 胃 肠 壁 增 厚 、 肠 系 膜 淋巴 结 肿 大 或 腹水 。 放 射 学 检查 
结果 的 特异 性 较 差 。 

(五 ) 内 镜 检查 ”可 见 受累 锋 膜 充血 水 种 、 糜 烂 、 出 血 、 
增 厚 或 有 肿块 .活检 病理 可 见 受 累 胃 肠 道 床 膜 有 局 灶 吾 弥 
漫 性 哮 酸 性 粒 细胞 浸润 .组 织 水 肿 及 纤维 化 ,但 一 般 不 侍 组 
织 坏死 ;食管 黏膜 活 检 病 理 哮 酸 性 粒 细 有 于 15/hpf; 骨 、 
十 二 指 肠 及 回肠 高 于 20 一 30/hpf, 绒 肠 高 于 20 一 50/hpf， 
即 支 持 EG 的 诊断 。 对 高 度 bo ,超声 
内 锐 有 助 于 诊断 。 








含 大 量 噶 酸性 粒 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 诊断 ”EG 主要 根据 临床 表现 、 血 象 . 放 至 学 和 内 





镜 加 活检 病理 检查 的 结果 作出 。 常 用 的 有 两 种 诊断 标准 

1. Talley 提出 的 标准 “存在 角 肠 道 症 状 ;@ 活 愉 病 
理 证 实 从 食管 到 结肠 的 骨 肠 道 有 1 个 或 1 个 以 上 部 位 的 
性 粒 细胞 浸润 ,或 有 放射 学 结肠 异常 伴 周转 嘲 酸 性 
往 细 胞 增多 ;@ 除 外 寄生 虫 感 染 和 胃 肠 道外 以 嘲 酸 性 粒 
细胞 增多 的 疾病 ,如 药物 过 人 敏 .结缔 组 织 病 、 噶 酸性 粒 细 
胞 增多 症 、 炎 症 性 肠 病 、 淋 巴 痛 、 原 发 性 泻 粉 样 变性 、 
Menetrier 病 等 。 

包 Lalbadi 找 间 前 禄 乡 断 标准 “四 进食 特殊 食物 后 出 
现 钥 肠 道 症状 和 体征 ;@@ 外 周 血 路 酸性 粒 细 胞 增 乡 ;@ 纽 织 
学 证 明 胃 肠 道 有 嗜 酸性 粒 细胞 增多 或 浸润 。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1 消化 不 良 EG 患者 可 有 腹痛 恶心 呕吐 腹胀 等 
消化 不 良 症状 ,但 常 缺乏 特异 性 。 dT 
的 患者 要 与 消化 性 淡 疡 \ 反 流 性 食管 交 、 骨 冶 \ 慢 性 胰腺 炎 
1 别 。 

2. 肠 道 寄生 虫 感染 ”周围 血 噶 酸性 粒 细胞 增多 
于 匆 虫 . 映 虫 、 旋 毛虫 . 华 支 摆 吸虫 . 包 虫 等 es 由 
钙 , 各 有 其 临床 表现 ,外 周 血 哮 酸 性 粒 细 胞 绝对 值 明 显 天 
疝 ; 通 过 反 侯 必 清查 凑合 卵 不 难 难 鉴别 。 

3, 肠 梗 阻 届 层 型 EG, 常 发 生 肠 醒 阳 ,要 注意 除外 罚 
肠 道 肿 壮 、\ 肠 道 血 管 性 疾病 等 

4. 嗜 酸 性 肉芽 肿 。 主要 发 生 于 骨 和 大 肠 、 小 肠 . 旺 局 
限 必 由 .病理 组 织 检查 为 叶酸 作 内 并 用 浊 于 结 缠 组 织 上 

























质 中 ,病理 学 特点 为 黏 戏 下 层 的 结 节 或 息肉 内 有 不 同 程度 
的 哮 酸 性 粒 细 胞 浸润 。 

5. 腹水 “多 见于 浆 膜 型 EG。 腹 水 常规 和 生化 检查 、 
腹水 CEA 检测 .腹水 病理 检查 有 助 于 疾病 的 诊断 。 





6. 哮 酸 性 粒 细胞 增多 症 (HES) ”HES 是 一 种 病因 未 
明 的 全 身 性 疾病 , 它 也 可 以 囚 及 胃 肠 道 ，Hardy 和 


Anderson 提出 的 HES 的 诊 会 断 标 准 为 :@ 周 围 血 哮 酸 性 粒 
细胞 计数 宇 150X10?/L、 持 续 6 个 月 以 上 且 不 能 用 其 他 疾 
病 解 释 ;@ 有 HES 的 临床 表现 .如 血管 性 水 肿 . 心 胜 和 肺 部 
表现 或 骨 肠 道 症 状 。 但 HES 和 EG 有 时 很 难 鉴别 . HES 
可 累及 肝脏 (60%) ,也 可 累及 胃 肠 道 (14%) .3 : EG 累 
及 除 胃 肠 道外 的 器 官 (50 中 )。 因 此 有 些 学 者 认为 .弥漫 性 
EG 有 可 能 是 以 骨 肠 道 表现 为 主 的 HES.。 














(一 ) 饮食 治疗 ”对 于 已 证 实 为 食物 过 
可 疑 的 过 敏 食物 是 最 重要 的 治疗 手段 。 通 总 
剔除 食物 抗原 可 改善 临床 症状 和 组 织 病理 学 情况 。3 
食 时 间 舌 要 较 长 。 另 一 种 饮食 调整 食物 别 出 .通过 
对 变 应 原 、 特 异性 、IgE 等 检测 和 病史 采集 将 可 疑 食 物 别 
除 。 有 报道 对 35 例 患者 去 除 牛奶 大豆、 鸡蛋 ,小麦 、 时 
和 海鲜 易 敏 食物 6 周 ,74% 临 床 症状 和 组 织 学 检查 明显 
改善 。 

(二 ) 药物 治疗 

1. 糖 皮质 激素 ”EG 对 糖 皮质 激素 的 治疗 有 良好 反 
& 的 为 例 , 一 般 开 始 剂量 为 15 一 40mg/d,2 周 后 临 
到 改善 ,8 周 后 逐渐 减 量 。 停 用 糖 皮质 激素 后 EG 

E 和 楚 , 据 文献 报道 ,有 1/3 的 叫 者 可 复发 , 复 
发 病例 应 用 糖 皮 质 激素 治疗 仍然 效 。 采 用 知 服 或 雳 化 吸 
入 丙 酸 捧 替 卡 松 (FP)7 或 布地 奈 德 在 临床 上 已 作为 取代 全 
身 用 皮质 激素 的 优选 方法 .尤其 是 对 儿童 患者 的 应 用 。 

2. 其 他 药物 “ 自 三 烯 受 体 持 抗 剂 和 肥大 细胞 膜 稳定 
剂 如 色 甘 酸 钠 对 改善 症状 均 有 作用 。11-5 单 克隆 抗体 和 
美 泊 利 单 抗 都 已 临床 试用 ,效果 有 待 进一步 观察 。 

(三 ) 手术 治疗 ”EG 的 手术 治疗 适用 于 有 梗阻 和 
(或 ) 穿 孔 的 患者 ,但 远 期 效果 不 佳 ,如 不 用 糖 皮 质 激素 治 
疗 , 即 使 作 胃 肠 道 局 部 切除 , 仍 有 可 能 复发 。 





敏 所 致 者 .去 除 
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【预后 】 

本 病 是 一 种 变态 反应 改 虽 可 反复 发 作 .但 长 期 随 
访 未 见 恶变 ,如 能 及 时 诊疗 ,其 预后 良好 ,但 在 儿童 患者 中 
也 有 侧 然 对 EG 死亡 的 病例 。 
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第 七 节 ”上 肠 道 微 生 态 和 消化 
系统 疾病 

戎 兰 ” 刘 厚 钰 

肠 道 微 生 态 (intestinal microecology) 指 在 宿主 消化 道 

中 存在 的 细菌 .病毒 真菌、 衣原体 等 微小 生物 群体 。 人 体 

骨 肠 道 菌 群 十 分 复杂 ,胎儿 在 子宫 内 时 肠 腔 处 于 相对 无 菌 

状态 ,出 生 后 由 于 与 外 界 环境 接触 . 数 小 时 肠 腔 内 即 出 现 细 

菌 定植 。 最 初 1 一 2 年 erin nl 虽 不 断 变化 
调整 ,最 后 菌 群 逐渐 稳定 ,形成 肠 道 正常 菌 群 。 








【 肠 道 正常 菌 群 】 

人 体 肠 道内 细菌 总 数 约 105 一 10" .有 400 一 500 多 区 
和 总 数 的 10 倍 , 重 量 约 有 1kg 左右 。 
包括 多 种 震 气 菌 . 厌 氧 菌 和 兼 性 厌 氧 菌 : 以 厌 氧 菌 为 主 , 厌 
氧 菌 数量 是 需 氧 菌 的 100 一 1000 倍 , 常 见 的 菌 群 有 类 杆菌 、 
双 歧 杆菌 、 优 杆菌 、 肠 杆菌. 乳 杆 菌 、 肠 球菌 、 梭 菌 .葡萄 球 菌 
























氧 菌 ,是 万 道 优 tt 
eh 对 宿主 健康 有 益 的 细菌 愉 有 低 免 疫 原 
如 类 杆菌 、 双 歧 杆 菌 、 乳 杆菌 等 ;共生 菌 .为 肠 道 非 优 
群 ,与 原籍 菌 有 共生 关系 :与 外 籍 获 有 持 抗 关系 的 生理 性 细 
菌 . i ,如 芽 胞 菌 属 等 :外籍 菌 ,又 称 过 路 
多 数 是 〈 获 或 兼 性 厌 气 菌 .了 
的 ， 为 扬 腔 黏膜 中 表层 菌 群 ,可 以 游 动 ， 人 征 机 

细菌 经 口 进入 机 体 过 程 中 .首先 遇 到 
2.5 时 . 骨 液 有 杀菌 能 力 , pH 三 4 时. 胃 内 





















条 化 将 。 
















进食 时 骨 内 细 1 可 高 达 101yml。 小 肠 为 过 由 于 肠 
We 消化 酶 和 氧气 拉 菌 作用 . 
细菌 为 师 动 速度 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





持 相对 稳定 . 肠 道 中 不 同 部 位 菌 群 组 成 和 数量 有 不 同 的 变 
化 ,这 是 一 个 航 其 敏感 的 系统 .通常 情况 下 肠 道 菌 群 不 会 至 
病 , 即 处 于 免疫 耐 受 状态 。 一 旦 宿主 任何 功能 性 或 精神 上 
的 改变 或 者 外 界 物 理化 学 性 改变 均 可 致 肠 道 微 环境 的 亲 
乱 . 生 理 状况 下 肠 道 菌 群 的 变化 可 通过 反馈 机 制 使 宿主 排 
泄 过 多 异常 的 菌 群 ,起 自 稳 作 用 。 若 肠 道 自身 无 法 纠正 做 





本 群 失 调 时 ， 肖 此 及 六 组 玄 村 以 到 病 。 称 为 条 件 致 病菌 ， 二 | 起 


em 党 昔 群 和 致 病菌 群 没有 严格 界限 , 可 以 相互 转化 。 


对 粪便 内 细菌 种 类 和 数量 的 检测 能 有 效 地 反应 宿主 的 生理 
和 病理 状况 : 
【 肠 道 菌 群 功能 】 


(一 ) 生物 屏障 ” 肠 道 是 一 个 机 体内 环境 和 外 环境 相 
互 作用 的 巨大 界面 , 肠 道 正常 菌 铬 与 肠 黏 膜 紧 密 结合 构成 
肠 道 的 生物 屏障 。 除 了 促进 消化 吸收 外 ,还 能 有 效 将 肠 道 
a 保持 机 体内 环境 稳定 。 原 
乳 杆菌 依靠 糖 类 、 二 价 钙 离 子 黏 附 于 肠 符 膜 ， 
双 上 村 认 等 通过 胞 壁 脂 磷 壁 酸 特异 性 锋 附 肠 茸 膜 ,与 肠 上 
皮 细 胞 融合 构成 菌 膜 层 - 由 于 骨 肠 道中 原籍 菌 大 多 数 是 大 
氧 菌 ,在 与 外 籍 菌 营 养 争 夺 中 占 优 势 , 也 限制 了 外 籍 菌 黏附 
及 生长 繁殖 。 

< 人 






eb A i 繁殖 过 程 中 a 谢 


结肠 上 皮 网 谢 提 供 能 且 , 维 持 扬 和 秋 腊 的 完 
肠 道 内 PH 值 和 氧化 还 原 电位 .促进 肠 
抗菌 作用 的 物质 ,如 细 汞 素 、 过 氧化 所 等 .共有 抑制 肠 道 和 
业 落 及 条 件 残 病 获 的 生长 ,减少 有 尖 物 质 的 产生 .降低 内 栓 
素 的 作用 ,从 而 收 普 肠 功 能 。 如 大 肠 杆 菌 产生 的 大 肠 菌 素 
对 志 锅 菌 起 杀伤 作用 ,乳酸 杆 芍 则 能 示 伤 伤 寄 杆 菌 。 

(三 ) 免疫 调节 人 体内 70%% 的 免疫 组 织 存 在 于 肠 
道 , 肠 道 微生物 定植 刺激 宿主 建立 自 限 性 的 体液 黏膜 免疫 

中 的 免疫 系统 表现 为 发 育 不 良 ,其 淋巴 细胞 增殖 能 
力 很 低 : 浆 细胞 形成 受 抑制 .血液 中 Y 球 鼻 白 尤其 是 分 泌 型 
lgA(slgA) 降 低 ， 声 道 菌 冬 遂 过 细菌 本 身 或 细胞 态 成 分 刺 
激 窒 主 肠 壁 集合 淋巴 结 (payer”s patches) 对 细菌 产生 免疫 
应 答 .淋巴 细 胞 活化 将 免疫 反应 传递 给 整个 肠 道 秋 懂 ,形成 
sIgA 往 次 于 符 膜 表面 。sJgA 是 机 体内 分 泌 明 最 大 的 人 免疫 
球 价 自 .能 阻止 肠 腔 内 敏 病 性 微生物 在 笑 膜 表 击 的 附着 ,中 
利 细 列 车 索 , 与 补体 和 深 确 覆 起 协同 杀 随 作用 。 另 一 方面 . 
使 机 体 对 经 口 进入 的 盘 折 质 呈 低 反 应 状 
膜 内 Toli 样 受 体 低 表达 .对 维 
挂机 体 自称 状态 有 重要 意义 。 由 于 新 和 后 儿 肠 道 免 疫 系 统 发 
育 不 成 部 , 密 态 反 j 显 苘 于 成 年 人 。 

人体 瞩 道 亩 余 状 次 随 年 龄 而 变化 , 竖 儿 期 肠 道 几乎 全 
是 公 歧 ; 并 项 过 60 岁 后 双 歧 杆 兰 减少 更 为 
吉 风 共 ! 梭 状 芽 胞 丁 闸 及 大 肠 埃 希 F 
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老年 人 中 检 出 率 增高 ,使 肠 腔 内 pH 升 高 ,引起 肠 道 解毒 功 
能 减退 。 腐败 菌 代谢 产物 中 的 氮 、 胺 类 、 硫 化 氢 、 酚 类 , 呵 
品 、 凑 臭 素 和 内 毒素 等 有 毒物 质 产生 增 乡 ,被 吸收 入 血 , 使 
免疫 力 降低 。 

(四 ) 代谢 和 营养 ”在 营养 物质 有 限 的 情况 下 :通过 其 
优势 生长 竞争 性 地 消耗 致 病菌 的 营养 来 ,利用 本 身 所 特有 
的 菜 些 酶 类 补充 宿主 在 消化 酶 上 的 不 足 , 分 解 消化 道内 末 
被 充分 水 解吸 收 的 营养 物质 。 如 双 歧 杆菌 菌 体 含有 矿物 
质 , 能 促进 色 , 锌 、 铜 铁 等 微量 元 类 吸收 ; 肠 道 中 大 肠 杆 菌 
能 合成 从 食物 中 无 法 获取 的 维生素 K, 若 临床 上 抗生素 使 
用 不 当 , 杀 死 大 肠 杆菌 后 会 出 现 维生素 K 缺乏 。 通过 水 解 
和 还 原作 用 ,参加 一 些 药物 和 毒物 在 体内 的 代谢 ， 如 柳 氮 磺 
胺 吡啶 经 肠 道 菌 群 代谢 释放 出 5 -氨基 水 杨 酸 起 治疗 作用 | 
促进 药物 的 肠 肝 循环 ,减少 场 道内 药物 的 排泄 ,如 乙烯 肉 酚 
和 吗啡 等 药物 代谢 。 

a 局 质 代 二 i 和 低 胆 固 醇 的 研究 是 目 
前 营 i 有 将 胆 闫 醉 转 
nti ie : 酷 ,改善 脂 质 代 
谢 紊乱 , 只 是 不 同 获 株 转化 胆固醇 能 力 不 同 。 es 
要 集中 于 乳 杆菌 、 双 歧 杆 菌 和 其 他 少数 球菌 如 嗜 热 链球 











【 菌 群 亲 乱 和 微 生 态 治 疗 】 
当 内 环境 发 生 紊乱 时 ， le 
来 ,破坏 肠 茜 膜 ,诱发 有 
肿瘤 、 放 疗 和 化 疗 等 关 可 影响 肠 道 获 属 - a 
省 ;长 期 大 量 使 用 广 谱 抗 生 素 后 ,大 多 数 敏感 获 和正， 
被 抑制 或 杀 死 , 坠 药 菌 则 得 以 大 量 系 至 。 补 充 外 源 性 用 
菌 : 即 微 生 态 制 剂 能 促进 正常 获 群 的 生长 :抑制 致 病 或 条 件 
致 病菌 的 生 调整 微 生 态 失衡。 
为 门 服 制剂 ,具备 的 要 素 包 括 :能 寿 附 
于 peeing 并 定植 :在 胃酸 和 胆汁 中 有 较 好 的 稳 
定性 ;能 产生 -抗税 微生物 物质 或 有 抗菌 活性 ;具有 保质 期 长、 
菌 种 优良 、 活 i 不 含 耐 药 因子 等 特点 。 
向 生态 制剂 主要 有 = 类 :这 


Cprebiotics) 及 合 


六 菌 ,可 人 生 毒 



























益生 菌 (probiotics) ,益生 瑟 
年 元 (synubiotics)。 益 生效 指 对 宿主 有 利 
无 害 前 活 蓝 群 和 (或 ) 紫 菌 ,可 以 足 单一 菌株 制 成 ,也 可 以 是 
多 种 奖 的 复合 制剂 。 益 牛 元 指 消化 的 物质 ;可 被 结 
肠 内 应 常 细 肉 分 解 和 利用 ,选择 性 地 刺激 结肠 内 有 益 1 
长 .改善 肠 道 功能 , 它 包 括 果 糖 , 乳 果糖 , 异 声 菠 糖 丰 
素 、 末 胶 及 一 些 中 草药 等 , 双 歧 因 子 是 最 早 发 现 的 
生 区 与 益生 元 合并 的 一 类 制剂 ,所 洪 
益生 元 能 促进 制剂 中 益生 菌 生 长 ,又 促进 宿主 肠 道 中 原 藉 
摧 的 生长 与 增 娠 ， 

根据 来 源 和 作用 人 机制. 分 为 
丘 列 制剂 ， 原 短 菌 制剂 划 和 
用 后 直接 发 控 作 用 ,如 双 歧 林 






























原籍 菌 制剂 其 生 菌 制剂 和 
源 和 人体 肠 道内 原籍 滴 寿 , 
站 、 弛 杆 菌 、 前 



















菌 等 ;共生 菌 制 剂 菌株 来 源 于 人 体 肠 道 以 外 , 服 用 后 促进 原 
夭 菌 生长 与 繁 将 ,或 直接 发 挥 作用 ,如 地 衣 苏 胞 杆 葡 . 枯 草 
杆菌 等 及 真菌 制剂 。 
根据 菌 eae dd el Cs 
芽 胞 杆菌 届 、 乳 球菌 届 、 类 杆 等 
与 化 学 药物 不 同 ,益生 5 为 活 的 微生物 、 只 有 落 株 特 异 
性 和 剂量 依赖 性 。 菌 株 不 同 米 源 分 离 的 同一 种 、 同一 亚 种 、 
即 该 菌 的 不 同 获 株 ,如 青春 型 双 歧 杆菌 、 长 双 歧 杆 菌 。 国 内 
常 使 用 益生 菌 药 物 : 醇 母 ( 食 母 生 ) 、 含 乳酸 黎 的 发 醇 产物 
片 )、 酷 酸 梭 菌 ( 米 雅 BMD) 、 地 家 芽 胞 杆菌 ( 整 肠 
晶 双 歧 杆 菌 ( 丽 珠 肠 乐 )、 枯 曹 杆菌 、 肠 球菌 联合 制 
剂 ( 妈 咪 爱 ) .长 双 歧 杆菌 、. 哮 酸 乳 杆菌 、 肠 球 茵 联合 制剂 ( 培 
非 康 ) ,长 双 歧 杆 菌 , 保 加 利 亚 乳 杆菌 、 噶 热 链球 茵 联合 制 剂 
( 金 双 歧 ) , 布 拉 地 酵母 菌 ( 亿 活 ) 等 。 



























【 菌 群 失调 相关 消化 系统 疾病 】 

一 ) 腹泻 

, 急性 腹泻 ”外 来 肠 道 致 病菌 进入 机 体内 .引起 急性 
党 伴 有 双 歧 杆菌 下 降 ， 大 肠 杆菌 和 和 萄 欧 球 菌 等 增多 。 
做 对 上 婴 幼 儿 和 成 人 急性 胃 肠 炎 都 有 明确 的 治疗 效果 。 
炎 推 荐 早期 口服 乳 杆菌 、 双 歧 杆 菌 、 
状 链 球菌 、 芽 胞 杆菌 等 .能 明显 缩短 腹 演 的 病程 .县 安全 性 
好 。 其 作用 效果 与 菌 种 和 剂 营 相 关 。 此 外 , 双 歧 杆菌 对 大 
肠 杆 获 .痢疾 杆菌 ,空肠 弯 遇 苗 、 金 黄色 葡萄 球菌 及 伤寒 杆 
感染 均 有 抑制 作用 。 
























2. 旅行 者 腹泻 (traveler’ diarrhea,TD) ” 指 夫 异 国 他 乡 
的 旅行 者 发 生 的 急性 腹泻 ,病原菌 常 为 志 涡 菌 、 沙 门 菌 和 大 


肠 杆 应 等 。 虽然 腹泻 多 数 症状 轻微 ,有 自 限 性 . 伺 
带 米 很 多 不 使 。 益 生 茵 对 于 旅游 者 腹泻 有 良好 的 预防 和 治 
疗 作用 。 

3. 抗生素 相关 性 腹泻 
当时 , 若 长 期 使 用 抗 和 
肠 道 内 乳酸 杆 葡 、 双 野村 
全 繁殖 ,发 生 菌 样 失调 症 ， 


associated diarrhea, AAD) .| 





急性 肠 道 感染 或 其 他 部 位 感 

可 产 重 破坏 肠 道 原 短 菌 群 .抑制 
ij 的 生长 ,使 某 些 耐 药 的 致 病菌 大 
导致 抗生素 相关 腹 海 (Camibiotic 
:要 帆 艰难 梭 黎 芽 胞 杆菌 外 每 

索 别 起 的 仍 膜 性 肠炎 和 腹泻 .又 称 为 难说 梭 状 芽 用 杆 茵 相 
关 痪 病 (clostridium dilficile associated diseasesCDAD) 。 正 
常人 艰难 梭 状 车 胞 杆菌 操 肠 ij 群 的 3 党, 发 乍 披 异性 肠 
炎 时 异常 增殖 ,可 高 达 90 色 ,其 产生 的 毒 来 引起 严重 用 

































其 





















及 结肠 炎症 , 重 着 可 导 敏 患 消 死记。 搜 硝 唑 ,万 十 如 
生 素 可 用 于 治疗 CDAD, 介 疗程 长 , 停 用 抗生素 后 肠炎 容 艺 
复发 。 万 ,i 鼻 素 联合 益生 菌 .如 布 拉 地 醇 丝 菌 治疗 CDAD， 


逢 是 目前 唯一 








了 ) 细菌 过 度 生长 综合 征 正常 人 小 肠 内 细菌 较 少 ， 
道 运动 泸 罚 或 因 包 肠 道 手术 引起 的 小 肠 淤 灌 时 ,可 造 


je 道内 敏 痢 将 如 金黄 色 简 欧 球 沽 .艰难 梭 此 








过 度 生 长。 








第 六 章 肠 道 疾病 


慢性 严重 性 萎缩 性 骨 炎 或 某 些 原 因 致 胃酸 缺乏 时 ,小 肠 上 
段 pH 梯度 上 升 .小 肠 下 眉 及 结肠 细菌 出 现 上 移 : 造 成 小 肠 
细菌 过 度 生 长 (small intestinal bacterial overgrowth. 
SIBO)。 小 肠 细菌 过 度 生长 结果 使 结合 胆 酸 分 解 为 游离 胆 
酸 , 从 而 影响 脂肪 的 吸收 ,细菌 竞争 性 摄取 营养 物质 ,影响 
裙 盘 白质 的 消化 吸收 .竞争 性 夺取 食物 中 的 维生素 Bs 、 维 
生 素 A、 维 生 素 D, 造 成 巨 幼 红细胞 性 贫血 和 皮质 软化 等 ， 
代谢 产生 的 短 链 脂肪 酸 和 气体 可 引 直 腹胀、 腹痛。 

储 袋 炎 (pouchitis) 是 难 治 性 淡 疡 性 结肠 炎 或 肿瘤 行 结 
肠 切 除 及 回肠 储 袋 肛 管 吻合 
IPAA) 后 主要 的 长 期 并 发 症 ,发 病 率 约 10% 一 20%, 与 肠 
道内 细菌 过 度 生长 有 密切 关系 。 乳 杆菌 和 双 歧 杆菌 能 明显 
降低 手术 后 储 袋 炎 的 发 生 并 减少 储 袋 炎 治 疗 缓解 后 的 

{= nigel 肠 道 菌 群 寄 乱 是 肠 易 激 综合 征 
发 病 的 重要 因素 之 一 ,发 现 肠 易 激 综合 征 者 装 便 中 大 肠 杆 


术 (ileal pouch _ anastomosis ， 








3 a 而 肪 球菌 、 校 菌 、 醇 母 菌 、 克 备 
牛 致 病菌 增加 。 
约 10 兴 急性 胃 肠 炎 疾 病 治 念 后 会 出 现 持续 性 肠 道 功 








能 的 异常 0 多 发 生 于 沙 | se 








下 的 两 种 可 能 性 。 
: 状 , 如 腹胀 、 腹 靖 
为 肠 易 激 综 合 征 
病 。 推 荐 使 用 双 歧 杆菌. 乳 杆 菌 、 娄 链球 

获 、 栈 酸 梭 菌 和 布 拉 地 醇 母 菌 等 

(四 ) 功能 性 便秘 ”益生 菌 在 体内 代谢 会 产生 多 种 有 
机 酸 .使 肠 腔 内 pH 值 下 降 ， 调节 肠 道 师 动 ,促进 排泄 ,中 和 
结肠 内 粪便 长 期 停留 月 : 减少 水 分 吸收 .有 利于 
烘 便 由 直肠 进入 肛门 并 排 中。 

(五 ) 炎症 性 肠 病 ”发 病 机 制 复 杂 。 在 正常 人 体内 , 狐 
异 的 炎症 反应 处 于 "可 控 ? 的 范围 内 , 当 肠 腔 内 菌 群 紊乱 后 . 
引起 异常 免疫 应 答 i 动 时 肠 腑 内 乳酸 菌 和 双 歧 什 凋 
明显 减少 ,而 攻击 性 细菌. 如 类 杆菌 、. 肠 球 菌 .黏附 侵 玖 人 性 大 
肠 杆 获 则 增多 .多 时 乳酸 效 含 量 增 加 ,与 正常 人 相差 不 
大 。 临 床 观察 发 现 ,细菌 最 多 的 地 方 常 为 炎症 最 容易 发 生 
的 部 位 如 回 育 这、 结肠 、 手 术 后 储 袋 等 。 

总 结 近年 来 有 关 益 仅 有 部 分 益生 菌 可 浓 疗 
经 或 中 度 湿 疡 性 结肠 炎 并 对 克 风 恩 病 尚 无 确切 
治疗 作用 ;能 预防 抗 生 索 诱导 缓解 的 储 袋 灾 。 目 前 布 拉 地 
宕 (boulardii 利 大 肠 柱 sle 1917) 具 有 肯定 的 疗 
效 . 乳 杜 获 和 双 歧 杆菌 也 有 一- 定 治疗 作用 。 多 菌 种 、 大 齐全 
蔡 生 菌 疗效 可 能 更 为 突出 、 


ee 不 一 致 报道 
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(六 ) 新 生 儿 坏死 性 小 肠 结肠 炎 ”发 病 机 制 尚 不 明了 ， 

新 生 儿 坏死 性 小 肠 结肠 炎 (necrotizing enterocolitis. NEC) 

与 肠 道 屏 障 功能 不 成 熟 或 肠 道 损伤 发 生 缺 血 和 再 灌注 障 
但、 病原 菌 侵袭 ,喂养 不 当 等 有 关 。 近 年 研究 证 实 . 新 生 儿 
特别 是 早产 儿 肠 道 正 常 菌 群 定植 延迟 或 缺乏 ,潜在 致 病菌 
”过 度 生长 繁殖 ,可 诱发 NEC。 对 NEC 的 预防 和 治疗 ,首先 
| 使 双 歧 杆菌 制剂 ,此 外 类 链球 菌 ,枯草 杆菌 和 布 拉 地 全 母 
| 获 等 益生 菌 也 有 一 定 效果 。 同 时 可 降低 疾病 严重 程度 和 病 

(七 ) 肠 源 性 内 毒素 血 症 ” 肠 道 是 革 兰 阴性 杆菌 的 内 
毒素 地, 细菌 能 不 断 产 生 毒 素 , 由 于 肠 道 黏膜 的 多 层次 屏障 
系统 .特别 是 肠 道 茵 群 构成 的 屏障 ,能 将 肠 内 局 限于 肠 
腔 内 。 当 严重 创伤 .应 激 、 败 血 症 、 缺 血 再 灌注 、 长 期 禁 食 等 
因素 使 肠 黏 膜 上 皮 细 胞 鞭 缩 ` 凋 亡 , 肠 屏障 功能 障碍 :加 之 
肠 道 动力 秦 乱 时 ,细菌 及 内 毒素 自 肠 道 进入 肠系膜 淋巴 结 、 
腹腔 外 脏 器 ( 肝 、 脾 、 肾 等 ) 和 血液 ,造成 内 源 性 感染 。 肠 内 
细菌 向 肠 外 组 织 迁 移 现 象 . 称 为 细菌 移 位 (bacterial trans- 
location .BT ) 。 

1. 慢性 肝病 慢性 肝病 消化 道 运动 减弱 ,抗体 .溶菌 
酶 等 分 泌 减 少 , 有 利于 细菌 生长 及 移 位 。 门 静脉 压力 升 高 
导致 置 肠 道 淤血 、 茜 膜 充血、 组织 水 肿 、 肠 道 通 透 性 增加 . 革 
兰 阴性 杆菌 释放 的 内 毒素 不 断 被 吸收 。 细 菌 的 过 度 生长 万 
其 是 小 肠 内 的 类 杆 获 各 梭 菌 的 定居 和 繁殖 是 自发 性 细菌 性 
腹膜 炎 的 重要 原因 。 肝 硬化 者 菌 群 失调 和 不 同 程 度 内 旧 巡 
血 症 与 肝 功 能 损害 程度 成 正比 ,也 是 肝 性 脑病 的 重 

- 病 叫 者 补充 双 此 杆菌 后 , 烘 便 中 双 歧 杆 贡 数量 增 
来 血 症 减 轻 。 


息 性 重症 膜 腺 炎 常 选用 全 骨 肠 外 党 








































































要 诱因 。 


多 . 碳 交 









养 (total parenteral nutrition, TPN), 肠 腔 内 长 时 间 无 食物 







隶 炎 发 生 系统 性 






征 及 多 脏 咒 功能 眼 





相关 免疫 球 货 自 .防止 小 肠 绒 毛 蓉 绑 . 减 经 病情 ,减少 肠 源 
得 赂 重症 发 生 率 , 诚 少 并 发 症 , 从 南 缩 短 住院 时 间 。 
八 ) 幽门 螺杆 菌 防治 中 应 用 益生 消 中 的 乳 杆 菌 能 
人 可 能 由 于 
乳 杜 落 的 硫酸 脑 奋 脂 结 合 仿 自 能 与 Hp 竞争 结合 Hp 糖 且 
受 体 分 手 , 从 上 凋 助 于 增强 答 主 有 防御 Hp 的 定植 能 力 。 
Hp 根 洽 过程 中 大 三 抗 生 厅 的 应 用 及 根治 失败 时 频繁 
笃 换 质 生 大 可 眉 起 肠 道 壬 涡 名 平衡 , 较 严 重 的 不 
皮 应 如 抗生素 性 关 性 腹 海 .上 黄 至 
减少 折 生 来 相关 性 腹 咨 
作 关 镍 企 胰 反 应。 





bi 
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【安全 性 及 副作用 了 

益生 菌 药 物 作用 具有 明显 的 菌株 特异 性 和 剂量 依赖 
性 ,在 选择 药物 应 注意 个 体 化 。 即 某 一 菌株 的 治疗 作用 并 
不 代表 其 届 或 种 的 益生 菌 均 具有 这 一 作用 。 不 同 菌株 发 挥 
作用 所 需 剂 量 不 同 , 同 一 菌株 针对 不 同 疾病 所 需 剂量 也 不 
相同 。 

因为 抗生素 类 药物 影响 益生 菌 制剂 在 肠 道 的 定植 , 故 
口服 抗生素 时 不 能 同时 服用 益生 菌 , 应 间隔 2 一 3 小 时 。 先 
用 静 注 抗生素 类 药物 时 ,应 重视 从 胆汁 中 排泄 浓度 较 高 的 
药物 ,此 类 抗生素 能 影响 肠 道 菌 群 。 布 拉 地 酵母 菌 、 酷 酸 梭 
菌 和 芽 胞 杆菌 对 抗生素 不 敏感 。 使 用 抗生素 和 微 生 态 旬 
是 可 会 影响 活 菌 制剂 的 功效 及 活 菌 制 剂 中 是 否 会 有 
子 传递 给 机 体 中 其 他 细菌 ,造成 耐 药 因子 扩散 均 为 必须 学 
虑 的 问题 。 

微 生 态 制剂 已 应 用 多 年 ,在 不 同 的 人 群 中 具有 良好 的 
安全 性 。 对 于 免疫 抑制 人 群 服用 益生 菌 ,仍然 需要 慎重 ,应 
选择 合适 的 指 征 ,不 可 乱用 。 使 用 时 应 注意 有 关 益 生 萝 的 
选择 .剂量 和 使 用 频 度 等 问题 ,避免 不 必要 的 花费 及 来 源 不 
明 的 品种 , 带 米 的 潜在 危险 。 
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第 八 节 急性 出 血性 坏 

死 性 肠炎 

孙 剑 勇 
急性 出 血性 坏 弦 性 肠炎 (acute hemorrhagic necrotizing 
Snteritis'AHNE) 是 以 小 肠 的 广泛 出 血 、 坏 死 为 特征 的 肠 首 
忽 性 蜂 帘 织 炎 .病变 主 贤 泉 及 空肠 和 回肠 .偶尔 也 可 侵犯 十 
- 指 肠 和 结肠 ,此 至 容 及 全 消化 道 。 其 主要 临床 表现 为 服 
呕吐 和 腹胀 。 严 重 者 可 有 休克 、 肠 麻 儿 等 由 
等 并 发 症 , 是 一 种 危及 生命 的 暴发 性 疾病 。 









【流行 病 学 \ 病 因 与 发 病 机 制 】 
本 病 多 第 给 可 发 生 , 多 见于 政 秋 季 。 儿 瘟 和 理 少 年 比 


成 人 多 见 。 男 性 多 于 女性 ,农村 多 于 城市 。 病 因 尚 未 完全 
1 明 。 多 












扰 肠 黏膜 表面 绒毛 的 正常 功能 ,影响 肠 道 的 清洗 作用 .病原 
体 和 猎 附 肠 黏膜 而 致 病 ,B 毒素 可 致 肠 道 组 织 坏死 .产生 坏 冶 
性 肠炎 。 A Aid 于 
rie ti ls A © 更 产 i 3 











ao inn wa 发 病 。 易 感 因 过 
包括 肠 道 感染 . 蕊 道 缺 血 \ 肠 屏障 功能 受 损 、 成 人 呼吸 窗 近 
综合 征 (ARDS) 先天 性 心 胜 病 合并 心 误 .败血症 、 休克 等 。 


【病理 】 

主要 病理 改变 为 肠 壁 小 动脉 内 类 纤维 蛋白 沉 郑 、 答 室 
而 致 小 肠 出 血 和 坏死 。 病 变 部 位 以 空肠 及 回肠 为 多 见 且 严 
重 ;有 时 也 可 累及 十 二 指 肠 、 结 肠 及 胃 ; 少数 侈 骨 肠 道 均 可 
受累 。 病 2 节 段 性 。 常 起 始 于 黏膜, 表现 为 肿胀 .广泛 
性 出 血 , 皱 辟 被 袜 污 绿色 化 假 膜 ,但 病变 与 正常 共有 晓 分 界 清 
楚 。 病 变 可 延 延伸 至 笑 膜 肌 层 , 共 至 浆 膜 层 。 病变 肠 尽 明显 
增 厚 , 变 而、 注重 可 敏 肠 淡 疡 和 肠 穿孔 。 镜 下 可 见 病变 外 
膜 旦 深浅 不 一 的 坏死 改变 , 轻 者 仅 囚 及 绒毛 顶端 . 重 者 可 内 
及 秋 脆 全 层 。 肠 绒毛 充血 和 变 粗 ,绒毛 顶端 黏膜 上 皮 凝 固 
性 坏死 ,有 多 核 及 单 核 细胞 浸润 ;黏膜 下 层 广 泛 出 血 ,严重 
的 水 肿 和 炎症 细胞 浸润 ; 肌 层 及 桨 膜 层 可 有 轻微 出 血 。 肠 
平 浓 肌 可 匈 肿胀 断裂 ,玻璃 样 变 及 坏死 。 血 管 加 
业 样 坏死 ,也 常 可 有 血 恰 形成 ， 坏死 周围 及 血 答 ) 周 间 淋巴 细 由 
胞 . 嗜 酸 粒 细胞 和 单 必 细 胞 浸润 。 肠 壁 肌 神经 从 细胞 可 有 
营养 不 良性 改变 。 肠 系 膜 局 部 淋巴 结 肿 大 、 软 化 。 除 肠 道 
病变 外 , 尚 可 有 肝脏 脂 肪 变性 、 急 性 :脾脏 炎 、 间 质 性 肺炎 、 肺 
水 种; 个别 病例 尚 可 伴 有 肾上腺 灶 性 坏死 。 


【临床 表现 】 

起 病 急 ， 和 本 人 人 不 洁 饮 食 , 如 所 入 变质 肉 类 、 腐 烂 
水 果 , 生 上 车 等 ,或 暴 饮 暴食 。 受 冷 .劳累 、 肠 道 山 由 感染 及 
营养 不 良 为 诱 关 因 素 册 

(一 ) 腹痛 ”是 首发 的 主要 症状 。 突 然 出 现 ,多 在 脐 周 
或 中 二 上 腹 阵 发 性 绞 痛 ,后 逐渐 转 为 全 腹 或 右 下 腹 提 出 
儿 , 阵 发 性 加 剧 。 一 般 在 1 一 3 天 后 加 重 , 重 者 可 产生 腹 肛 
市 激 症 状 ,在 血便 消失 后 减轻 。 

(二 ) 腹泻 ,便血 ”粪便 初 为 糊 状 而 带 浴 质 .上 基 后 渐 为 
黄 水 样 ,一 般 每 天 腹 海 2 一 8 次 ,也 有 10 次 以 上 .无 明显 里 
急 后 重 域 。 少 数 腹 演 严 重 者 可 出 现 脱 水 和 代谢 性 琶 中 可 
靠 。 约 12 一 72 小 时 后 可 出 现 血 便 。 便 血 是 本 病 特征 之 
发 生 率 可 达 67 具 一 80 兴 。 出 血 晤 少 者 辩 便 旦 尺 宰 色 , 稍 多 
少量 洗 肉 水 样 、 杰 豆 汤 锋 或 果 六 样 , 目 先 至 可 旦 鲜血 状 或 脐 红 
色 血 块 。 严 重 玫 出血 量 1 天 多 达 数 育 候 升 。 凑 使 尤 幕 液 和 
用 液 , 有 特殊 的 胜 中 号 。 

{三 ) 恶心 .呕吐 之 与 腹痛、 股海 同时 发 生 。 哎 吐 物 
可 为 茧 水 样 、 咖 啡 祥 或 血水 样 , 亦 本 呕吐 胆汁 。 

(四 ) 全 身 症状 及 中 毒 症 状 ”发 热 一 股 在 38 一 39( 
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第 六 章 肠 道 疾病 


少数 可 达 41 一 42C .多 于 4 一 7 天 渐 退 .而 持续 2 周 以 上 者 
少见 。 重 症 病例 起 病 后 1 一 2 天 腹痛 、 哎 吐 加 剧 . 大 一 血便 
高 热 抽 搞 ,部 分 病例 出 现 休克 ;或 表现 为 明显 腹胀 、 腑 辛 性 
肠 梗阻 

(五 ) 腹部 体征 ”相对 较 少 。 体 检 可 有 腹部 脱 隆 .可 见 
肠 型 。 脐 周 和 上 上 腹部 ,甚至 全 腹 : 可 有 明显 压痛 .还 可 拉 及 


包 块 。 有 版 膜 炎 时 腹 肌 明显 紧张 ,有 反 跳 狂 。 早 期 肠 鸣 音 可 


元 进 , 而 后 可 减弱 或 消失 。 


【临床 分 型 】 

{ 一 ) 胃 肠 炎 型 ”见于 疾病 的 早期 有 腹痛 、 水 样 使 \ 低 
热 . 可 伴 恶心 呕吐 ，。 

{ 二 ) 中 毒性 休克 型 ”出 现 高热. 寒战. 神志 淡漠 、 哮 
播 . 谁 语 ,休克 等 表现 , 常 在 发 病 1 一 5 天 内 发 生 。 

(三 ) 腹膜 炎 型 ”有 明显 腹痛 、 恶 心 呕 吐 、 腹 胀 及 急性 
腹膜 炎 征 象 , 受 罕 肠 壁 坏死 或 穿孔 .腹腔 内 有 血性 渗 出 液 。 

(四 ) 肠 梗 阻 型 ”有 上 腹胀 腹痛、 呕吐 频繁 .排便 、 排 气 
停止 , 肠 鸣 音 消失 ,出 现 鼓 肠 。 

(五 ) 肠 出 血型 ”以 血水 样 或 暗 红色 血便 为 主 . 量 可 多 
达 1 一 2L: 出 现 明显 贫血 和 脱水 。 


【辅助 检查 了 】 

(一 ) 血 常规 外 周 血 白 细胞 增多 . 有 
为 主 , 常 有 核 左 移 , 少 数 可 出 现 类 白血病 样 反 应 。 红 细胞 及 
血红 和 蛋白 常 降低 , 哮 屋 性 粒 细胞 及 血小板 常 减少 。 


(二 ) 凑 便 检查 ”外 观 呈 暗 红 或 鲜红 色 , 或 隐 血 试验 剖 














旧 性 . 镜 下 见 大 量 红 细胞 , 偶 见 脱落 的 肠 忒 膜 。 可 有 少量 或 
中 基 白 细胞 。 
(三 ) 烘 便 培养 Welchii 杆菌 的 分 离 培 养 需 做 厌 氧 菌 





培养 。 但 家 时 较 长 ,一般 要 7 一 10 天 。 有 文献 报道 ,使 用 间 
接 免 疫 菊 光 法 和 免疫 酶 标 组 织 化 学 法 或 色谱 法 可 快速 诊断 
Welchii 杆菌 感染 ,但 未 在 临床 常规 应 用 。 

(四 ) 尿 常规 可 有 蛋白 尿 ` 红 细胞 .白细胞 及 管 型 ， 
部 分 病例 尿 液 淀 粉 酶 升 沿 。 

(五 ) X 线 检查 ”腹部 平 片 可 见 局 限 性 小 肠 积 气 及 液 
平 商 : 中 晚期 则 可 见 肠 麻 阁 或 轻 、. 中 度 肠 扩张 . 肠 腔 内 多 个 
细小 液 平面 , 妃 穿 孔 普 可 见 气 腹 征象 。 急 性 期 然 做 饥 餐 及 
钮 剂 灌肠 检 在 .以免 诱 发 肠 穿 孔 。 

(六 ) 结肠 镜 检查 ”可见 全 结肠 腔 内 有 大 最 
但 未 金 出 牌 病灶 .并 可 见 回 言 淤 口 有 应 液 清 出 、 

{七 ) 其 他 检查 轻 证 病 
水 时 .出血 . 肠 壁 炸 血 及 粘连 等 。 有 版 
5000U 1 。 









鲜血 液 。 








Lem 与 鉴别 诊断 】 
业主 这 和 神 据 临床 症状 。 有 不 洁 饮食 . 暴 饮 轴 食 中 ,和 容 
德 重 及 哎 吐 . 伴 有 中 度 发 热 : 或 亮 然 县 首 后 出 








发 展 首 、 腊 海 、 
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第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


现 休克 症状 或 出 现 麻将 性 肠 梗阻 ,应 考虑 本 病 的 可 能 ,特别 
是 呈 胜 臭 味 的 洗 肉 水 样 便 而 无 明显 里 急 后 重 者 。 主 要 依 入 
临床 综合 分 析 确 诊 并 进行 临床 分 型 。 

本 病 需 与 中 毒性 菌 痢 、 过 敏 性 紫癜 急性 克 罗 轴 
疡 性 结肠 炎 、 绞 窄 性 肠 神 阻 、 肠 套 蕉 、 
肉 病 等 鉴别 。 


元 、 溃 


阿 米 巴 肠 病 以 及 肪 息 





治疗 以 非 手 术 疗 法 为 主 ,配合 病因 治疗 及 全 身 支 持 治 
疗 ,早期 联合 使 用 抗生素 ,纠正 水 电解 质 平衡 业 乱 ,解除 中 
毒 症 状 ,积极 防治 中 毒性 休克 及 其 他 并 发 症 。 

(一 ) 非 手术 治疗 

1. 一 般 治疗 ”完全 卧床 休息 , 疑 诊 时 即 禁 食 , 确 诊 后 
继续 禁 食 , 禁 食 时 间 视 病情 而 定 ,重症 同时 禁 水 。 

2. 静脉 补液 或 全 骨 肠 外 营养 (TPN) 本 病 失 水 、 失 钠 
和 失 钊 者 较 多 见 。 可 根据 病情 酌 定 输液 总 性 和 成 分 。 纠 正 
代谢 性 酸 中 毒 。 对 重症 患者 及 严重 贫血 、 营 养 不 良 者 ,可 施 
以 TPN。 忠 者 恢复 进食 后 可 继续 畏 以 肠 内 营养 。 

3. 纠正 休克 ” 除 补 充 晶 体 溶 液 外 ,应 适当 输血 浆 、 新 
鲜 全 血 或 人 体 血清 白 恒 白 等 胶体 液 。 血 压 不 升 者 可 适当 应 
用 血管 活性 药物 。 


4. 对 症 疗法 ”严重 腹痛 者 可 予 哌 替 啶 ( 度 冷 丁 ); 腹 胀 
和 了 哎 吐 此 重 者 可 作 骨 肠 减 压 , 并 注意 补 钾 。 便 血 基 多 者 给 





云南 白 抑 、 凝 血 酶 口服 ,并 用 血 凝 酶 肌 注 ,及 用 一 磺 乙 腕 、 氨 
甲 蔡 酸 加 入 液体 中 静 泣 。 严 重出 血 可 用 生长 抑 索 及 其 类 似 


物 持续 欧 滴 。 
5. 抗生素 一 般 选 两 种 联合 应 用 , 轻 症 串 者 可 选用 四 
俏 唑 或 玲 俏 唑 口服 ,加 用 头 抱 菌 素 衣 滴 。 重 症 加 用 第 三 代 






噬 谤 一 类 如 环 丙 沙 人 如 头 抱 峡 辛 、 尖 抱 曲 松 
等 巍 滴 。 抗 生 素 应 用 一 般 不 少 于 1 周 - 

6. 肾上腺 皮质 激素 ”内 有 重 肠 出 血 和 促 发 肠 穿 筷 
危险。 一般 应 用 不 超过 3 一 5 天 :儿童 用 氧化 可 的 松 4 一 
8mg/(kg。 中 或 地 蹇 米松 1 一 2. 5mg/d; 成 人 用 氧化 可 的 松 
200 一 300mgy'd 或 地 塞 米 松 5~-20mg/d, 均 由 静脉 滴 和 人 。 

7. 其 他 治疗 ” 微 生 态 制剂 调节 肠 道 菌 群 。 吸 附 肠 道 
内 入 素 可 用 液 状 三 蜡 汕 29mld 或 十 六 角 受 脱 石 口 服 或 轩 
筷 入 。 有 学 者 采用 Welchii 杜 菌 抗 检 血清 42 000 一 
85 000 如 静脉 滴 取得 较 好 的 疗效 ,但 临床 上 未 
广泛 使 用 ， 补 充 上 os 解 B 毒素 ,减少 其 吸收 。 常 
昨 肪 盘 据 蝴 0.6 一 0.9g 口服 .3 次 "天 ;重症 者 1000U 肌肉 
注册 ,1 一 2 次/ 厂 。 疑 为 或 诊断 为 肠 出 虫 感染 者 在 出 血 停 

下 .全身 情 况 改善 后 应 施 以 驱 虫 治疗 

(二 ) 手术 治疗 ”下列 情 况 可 考虑 
乱 ; 名 严重 肠 坏 寻 . 上 腹腔 内 有 脓 性 或 血性 
肠 蝇 和 在 .开发 时 血性 休克 ; 乌 肠 醒 阻 、 肠 麻 六 : 凶 不 能 排除 其 
他 总 宕 于 术 育 疗 的 急 腹 着 正太 方 法 为 :号 肠管 尚 杰 坏 死 
L 玫 本 用 得 镶 上 发 因 肠 系 腊 封闭 ; 乌 肠 坏 死 及 穿孔 可 做 






















手术 治疗 :个 肠 穿 
参 液 ; 急 反复 大 旺 












肠 段 切除 ,穿孔 修补 及 腹腔 引流 术 。 


【预后 】 
本 病死 亡 率 直接 与 败血症 .DIC、 腹 水 、 极 低 体 重 儿 有 
关 , 可 达 20% 一 27%。 手 术 后 的 短 肠 综合 征 、 rd 
Ce 长 期 随访 术 后 串 儿 的 生长 发 育 营养 状态 
营养 不 良 的 发 生 率 亦 不 高 。 
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第 九 节 ” 假 腊 性 肠炎 


陈 世 洒 
假 膜 性 肠炎 (pseudomembranous colitis， PMC) 所 一 各 
主要 发 生 于 结肠 ,也 可 累及 小 肠 的 急性 肠 恭 膜 环 死 et 
渗 出 性 炎症 , 夭 膜 表面 获 有 黄白 或 黄 绿色 假 膜 。 临 床 常见 


于 应 用 抗生素 治疗 之 后 , 故 有 “抗生素 相关 性 肠炎 
Cantibiotic-associated colitis)” 之 称 。 现 已 证 实 假 腊 性 肠炎 
主要 是 由 难 辨 梭 状 芽 胞 杆菌 (clostridium difficile; Cd) 的 外 
毒素 所 致 , 故 又 称 为 难 辩 梭 状 芽 胞 杆 菌 相关 疾病 
Cclostridium difficile associated disease, CDAD)。 病情 轻重 
不 一 严重 病例 可 致死 亡 。 


病因 与 发 病 机 制 】 
难 养 梭 状 芽 胞 杆菌 是 假 膜 性 肠炎 的 主要 致 病菌。 该 区 
为 民 氧 的 革 兰 兰 阳 性 菌 , 约 6jmX 8pmX0. 5pm, 芽 胞 较 大 ， 
中 久 园 形 ,位 于 获 体 顶端 。 广 泛 存在 于 自然 界 的 土 霹 , 水 、 
各 种 动物 凑 便 及 人 的 肠 道 .尿道 及 阴道 中 。 在 健康 人 群 的 
类 便 中 ,阳性 率 约 5% ,住院 患者 的 携带 率 约 13 咒 ,无 症状 
的 克隆 病 患者 约 8 中 。 在 50% 新 生 儿 及 15 凶 一 4 蜗 的 婴 
儿 状 全 中 可 分 离 出 此 落 , 但 并 无 到 病 作用 。 
难 闪 梭 状 芽 胞 杆菌 毒素 是 CDAD 发 生 的 主要 机 制 。 
难 准 梭 状 芽 雹 杆菌 产生 四 种 毒 索 :A 毒素 ( 肠 毒 素 ,分 子 生 
308kDa) 吕 毒 索 ( 细 胞 毒 索 , 分 子 量 250kDa)、 娇 动 改变 因 
子 和 不 稳定 内 子 。 肠 毒素 是 主要 的 致 病因 子 , 通 过 激活 巨 


噬 细 胞 ,肥大 细胞 及 其 后 的 中 性 镑 细胞 ,释放 强 效 的 炎症 介 



































质 和 细胞 因子 ,引起 局 部 肠 笑 膜 血管 通 透 性 增加 , 蔚 液 分 
细胞 毒素 在 肠 电 


泌 , 炎 虱 细 胞 浸润 及 釉 膜 损害 包括 坏死 。 
索 基 础 

儿 乎 所 有 的 抗菌 药 
类 、 林 可 给 来 过 | 有 y 
年 来 拔 只 讲 一 类 药物 ee 性 肠炎 明 显 增多 ， A 院 















内 爆发 流行 的 报道 。 应 用 广 谱 抗 生 素 ,联合 使 用 抗生素 .长 
期 应 用 抗生素 发 生 概 率 更 高 。 抗 生 素 应 用 抑制 了 肠 道 的 正 
常 菌 群 ,使 难 辨 梭 状 芽 胞 杆菌 得 以 迅速 繁殖 。 

基础 疾病 尤其 是 患者 免疫 功能 低下 是 发 病 最 重要 的 危 
险 因素 。 胃 肠 道 恶性 肿瘤 手术 后 ,恶性 肿瘤 接受 化 疗 , 器 官 
移植 术 后 接受 抗 排 异 治疗 ,以 及 其 他 严 重 的 系统 疾病 如 尿 
毒 症 、 糖 尿 病 、 心 力 衰竭 合并 感染 状态 。 








【病理 】 

假 膜 性 肠炎 主要 侵犯 结肠 ,以 乙状结肠 最 多 见 , 呈 连续 
性 分 布 ,严重 者 可 累及 全 结肠 及 远 端 小 肠 部 位 。 病 变 肠 腔 
扩张 , 腔 内 液体 增加 。 肉 眼 可 见 病变 处 长 有 大 小 不 一 .散在 
的 高 出 黏膜 面 的 黄白 色 广 块 , 即 假 膜 。 随 病情 进展 假 膜 可 
由 点 状 融 合成 不 规则 片 状 ,严重 时 可 出 现 剥 脱 性 改变 及 渗 
血 , 局 部 呈现 光 剥 的 区 域 。 显 微 镜 下 可 见 假 膜 系 由 纤维 素 、 
中 性 粒 细胞 , 单 核 细 胞 、 黏 重 白 及 坏死 细胞 碎 习 组 成 。 黏 陪 
固有 层 内 有 中 性 粒 细胞 、 浆 细胞 及 淋巴 细胞 浸润 . 重 者 腺 体 
破坏 ,细胞 坏死 。 条 膜 下 层 因 炎 性 滩 出 而 增 厚 , 伴 血管 扩 
张 ,充血 及 微 血 栓 形成。 坏死 一 般 限 于 猪 膜 层 ,严重 病例 可 
向 黏膜 下 层 伸延 , 极 少数 患者 因 累 及 肠 壁 全 层 而 发 生 肠 穿 
孔 。Price 和 Davies 将 本 病 的 藕 膜 病变 分 为 3 种 :中 早期 轻 
度 病 灾 显示 科 i 膜 灶 性 坏死 ,固有 层 中 性 粒 细 胞 及 哮 酸 粒 细 
出 。 四 较 重 度 病变 时 有 腺 体 破 坏 ,周围 
sen en 起 坏死 病变 , 假 膜 形成 。 
以 上 两 者 病变 限于 黏膜 轩 有 层 浅 表 部 位 , 间 有 正常 黏膜 。 
名 最 严重 病变 为 黏 腊 结 构 完全 破坏 ,固有 层 广 泛 波及 , 虱 有 
芭 的 融合 成 片 的 假 膜 。 病 变 愈合 后 , 假 膜 脱落 , 假 膜 下 愈合 
的 创面 发 红 , 在 假 膜 脱落 后 10 天 左右 ,内 镜 检 查 可 完全 恢 
复 正 常 。 


















【临床 表现 】 

本 病 多 发 生 于 50 岁 以 上 免疫 功能 低下 的 人 群 ,女性 多 
于 男性 。 症 状 发 生 多 见于 抗生素 治疗 4 一 10 天 内 或 在 停 用 
抗生素 后 1~2 周 内 。 逮 病 大 多 急 又 , 轻 考 仅 有 腹 污 , 重 者 
可 时 暴发 型 。 

(一 ) 腹泻 。 是 最 主要 的 症状 , 腹 注 程度 和 次 数 不 一 ， 
轻型 病例 ,大 便 每 日 2~3 次 ， 可 在 个 用 抗生素 后 自 全 重 
者 有 大 信 水 样 腹 泻 ,每 日 可 达 30 余 次 。 少 数 病 例 有 脓 血样 
便 , 或 排出 斑 块 状 假 膜 。 

(二 ) 腹痛 通常 发 生 在 下 腹部 ,所 
性 疼痛 :有 时 很 剧烈 ,可 伴 有 腹胀 、. 恶 

{ 三 ) 毒 血 症 表现 ”包括 心动 ; 


: 钝 痛 、 帐 痛 或 痉 宰 
















向 赃 碍 等 。 严 重 者 常 发 生 严重 脱水 、 ep 
类 乱 及 代谢 性 酸 ' a | 1 和 功能 不 全 

(四 ) 并 发 症 全 仗 治 不 及 时 
可 发 生 严 重 并 发 症 ， 和 性 下 结肠 ,号 六 性 肠 楼 阻 、 肠 穿 
孔 等 。 


导 
六 





在 患 有 严重 疾病 机 体 免疫 功能 低下 的 病例 中 .使 用 抗 
生 素 治疗 期 间或 停 用 抗生素 后 短期 内 .突然 出 现 腹泻 者 . 均 
要 考虑 本 病 的 可 能 性 。 应 用 广 谱 抗 生来. 联合 应 用 、 长 期 应 
用 伴 发 热 、 血 白细胞 增高 . 甲 硝 唑 能 减轻 症状 者 ,更 提示 本 
病 的 可 能 性 








(一 ) 实验 室 检查 ”周围 血 白 细胞 增多 .在 (10~20)X | 


10? 以 上 .以 中 性 粒 细胞 为 主 。 凑 常规 检查 仅 有 白细胞 . 肉 
眼 血 便 少 见 。 疑 诊 病例 应 送 难 辨 校 状 芽 胞 杆菌 培养 。 至 少 
送 2 份 凑 sig ET 37C 培 养 24 一 48 小 时 
可 出 结果 。 来 鉴定 。 通 常 采 用 组 织 细 胞 培 
养 法 。 pte 数 . 加 到 细胞 培养 液 中 、 
24 一 48 小 时 后 光 镜 下 发 现 单 层 成 纤维 细胞 肿胀 变 圆 即 为 
阴性 。 酶 联 免疫 吸附 法 (ELISA) 能 检测 到 100 一 1000pg 水 
平 的 毒素 A 或 毒素 B. 虽 不 及 细胞 培养 敏感 ,但 有 快速 、 简 
便 、 经 济 的 优点 。 最 近 开 展 的 实时 荧光 定量 PCR 方法 检测 
Cd 基因 ,具有 快速 ,特异 .敏感 度 高 等 特点 。 

(二 ) 内 镜 检查 ”及 时 进行 内 镜 检 查 不 仅 能 早期 明确 
诊断 ,还 能 了 解 病变 的 范围 和 程度 。 一 般 认 为 即使 假 膜 性 
肠炎 急性 期 也 应 行 结 肠 镜 检 查 . 但 应 注意 结肠 茸 膜 充血 水 
肿 , 组 织 变 脆 , 易 造 成 出 血 或 穿孔 .检查 应 特别 小 心 。 假 膜 
性 肠炎 内 镜 下 表现 不 一 : 轻 者 可 仅见 黏膜 充血 水 肿 . 血 管 纹 
理 不 清 , 呈 "非特 异性 肠炎 ”表现 ; 稍 重 者 可 见 黏 腊 散 在 浅 表 
糜烂 , 假 膜 呈 斑点 样 分 布 .周边 充血 ;严重 病例 假 膜 呈 斑 片 
状 或 地 图 状 , 假 膜 不 易 脱 落 , 部 分 脱落 区 可 见 湿 疡 形成 。 

(三 ) X 线 检查 ”腹部 平 片 可 显示 肠 麻 瘟 或 肠 扩张 。 
结肠 气 钢 双重 造影 间接 显示 黏膜 皱 辟 水 肿 增 厚 ,对 诊断 有 
一 定 参考 价值 .但 有 肠 穿 孔 的 危险 ,应 慎 用 。 

CDAD 的 诊断 需要 有 腹 海 ,至 少 连 续 2 天 每 天 排 糊 状 
或 者 水 样 便 3 次 ,或 者 48 小 时 内 盖 8 次 。 培 养 阳 性 还 需要 
进行 毒素 测定 才 是 确诊 依据 。 为 使 检验 技术 更 快速 和 有 灵 
敏 ,首先 用 快速 EIA 法 检测 谷 氨 酸 脱氧 蓝 (GDH) .然后 再 
对 阳性 起 者 行 毒素 确诊 试 
初 第 试验 .有 昌 性 患者 进行 柱 





前 诊 馈 3 













二 素 胃 性 患 首 加 做 二 
人 33% 的 案例 。 
ij 肠炎 . 克 罗 恩 病 .真菌 性 肠炎 











及 艾滋 病 结肠 炎 





整 肠 道 1 





群 ,严重 者 给 予 抗 难 : 胞 杆菌 抗生素 





或 抗 毒 极 少 病例 因 肠 梗阻 或 穿孔 需 手 术 、 合 理 使 
用 抗生素 . 闫 格 笃 握 用 药 指 证 是 防止 假 膜 性 肠炎 的 关键 


(一 ) 三 和 则 忆 准 必 雪 闪 和 多 数 患 者 
能 自行 缓解 而 鞋 自 限 性 
更 换 





施用 相关 抗 生 索 
对 必须 使 用 抗生素 患 少 应 芹 虚 


1965 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
(二 ) 支持 治疗 ”包括 补液 维持 水 .电解 质 及 酸 破 平 
衡 . 输 入 血浆 \ 白 蛋白 纠正 低 蛋 白 血 症 。 严 重 营养 不 良 者 可 
全 骨 肠 外 营养 ;有 低 血压 休克 者 可 在 补充 血 容量 基础 上 应 
用 血管 活性 药物 。 肾 上 腺 皮质 激素 可 短期 小 量 应 用 ,以 改 
善 寿 血 症 症状 。 
(三 ) 微 生 态 制剂 治疗 ”直接 或 间接 补充 生理 菌 .纠正 
(全 | 肠 道 菌 群 失调 。 目 前 应 用 的 生态 制剂 有 活 菌 \ 死 菌 及 其 代 
| 谢 产物 。 活 菌 制 剂 有 两 类 ,一 类 是 使 用 需 氧 获 消 耗 肠 道内 

















一 一 氧 .使 之 成 为 厌 氧 环境 ,促使 天 氧 菌 生长 恢复 菌 群 的 平衡 





如 整 肠 生 (地 衣 芽 胞 无 毒 株 活 菌 制剂 ) . 酥 酸 菌 ( 米 雅 BM 颗 
粒 、 宫 入 菌 ); 另 一 类 直接 用 厌 和 氧 菌 ,如 丽 珠 肠 乐 ( 双 歧 杆 菌 
活 菌 制剂 ) . 双 歧 三 联 活 葡 ( 含 肠 道 双 野 杆菌 、 嗜 酸 乳 杆菌 、 
类 链球 菌 ) 等 。 一 般 用 法 为 每 次 2 粒 .每 天 3 次 ,原则 上 不 
与 抗 生 索 合用 以 免 影 响 疗 效 。 死 菌 制剂 常用 的 有 和 乳酸菌 素 
和 乐 托 尔 . 含 高 温 消毒 的 乳酸 菌 及 其 代谢 产物 .可 抑制 肠 道 
化 病菌 生长 及 促进 有 益 的 酸性 菌 生长 .调整 菌 群 平衡 。 因 
不 受 抗 生 素 的 影响 ,可 与 抗生素 一 起 服用 。 凑 便 蔡 代 疗 法 
({ecal replacement) 是 将 健康 人 的 养 便 制 成 悬 液 . 通 过 灌肠 
或 肠 镜 下 注入 肠 道 , 可 用 于 反复 发 作 的 Cd 感染 .国外 已 用 
于 临床 .有 效率 高 达 92 中 .不 良 反 应 少 :但 存在 审美 学 问 
题 .难以 被 患者 接受 。 
(四 ) 抗生素 治疗 ”一 线 用 药 是 甲 硝 唑 , 申 硝 唑 为 硝 基 
未 唑 衍生 物 , 对 缺 氢 情况 下 生长 的 细菌 和 大 和 氧 微生物 起 杀 
灭 作 用 , 它 在 人 体 中 还 原 时 生成 的 代谢 物 也 有 具有 抗 大 和 氧 获 
作用 ,但 对 需 氧 菌 和 兼 性 厌 氧 菌 无 作用 。 其 中 的 硝 茜 还 原 
成 一 种 细胞 毒 ,从 而 作用 于 细菌 的 DNA 代谢 过 程 .抑制 细 
确 的 脱氧 核糖 核酸 的 合成 .干扰 细菌 的 生长 繁殖. 最终 导 
致 细胞 死亡 。 一 般 用 法 为 200 一 400mg. 每 天 3~4 次 , 父 后 
服用 .口服 7 一 10 天 ,95% 的 患者 治疗 后 反应 良好 。 重 症 或 
频 星 者 可 静脉 给 药 , 但 疗效 明显 低 于 口服 用 药 。 万 古 每 索 
用 于 甲 硝 唑 不 能 耐 受 或 天 反应 者 ,可 抑制 难 辩 梭 状 芽 胞 杆 
苗 生 长 .是 目前 认为 治疗 假 漠 性 肠炎 最 有 效 的 药物 。 该 药 
日 服 不 吸收 ,对 肾脏 无 损害 ,在 肠 道 内 可 达到 高 浓度 ,静脉 
给 药 不 宜 采用 。 一 般 用 法 为 口服 0. 8 一 1.0g, 每 天 2 次 , 疗 
程 7~10 天 。 一 般 治疗 48 小 时 起 效 ,4~7 天 内 应 恢复 正 
第 ,严重 病例 可 能 需要 更 长 时 间 的 治疗 。 杆 茵 肤 可 用 于 本 
病 : 剂 量 为 25 000U ,每 天 生 次 口服 ,一 般 7 一 10 天 ,有 效率 
低 于 万 十 短 索 . 且 价 格 较 贵 , 仅 在 上 述 药物 无 效 时 使 用 。 口 
服 尚 来 发 现 其 明显 副作用 :而 租 脉 给 药 有 较 商 的 肾 毒 性 和 
生地 性 发 生 率 ,不宜 采 用 。 非 (fidaxomicin. Dificid) 
是 一 种 新 型 的 口服 大 环 内 酯 类 抗菌 药物 ,2011 年 美国 FDA 
扯 准 用 于 难关 梭 状 村 胞 杆菌 感染 
符 与 厅 击 和 宗 素 近似 -但 疗效 更 为 持久 .复发 率 较 低 ， 
五 ) 抗 毒 素 及 抑制 毒素 豚 收治 疗 ” 抗 汽 泥 梭 状 上 第 胞 
虚 过 可 中 利 难 辩 梭 菌 毒素 .国外 已 用 于 临床 ， 氏 离 
全 上 腊 能 结合 礁 未 而 减轻 腹 海 及 其 他 中 到 症 


状 : 旭 菌 来 燃 胶 .2--4g. 伍 天 3= 寺 次 :疗程 7=-19 天 .但 与 
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万 古 1 # 素 同 用 可 降低 万 古人 每 索 在 肠 道 中 的 浓度 ,不 宜 合 用 。 
其 主要 的 副作用 是 便秘 。 由 于 其 影响 抗生素 的 吸收 , 需 在 
应 用 抗生素 2 小 时 以 后 服用 。 其 他 类 似 药物 有 双 八 面体 蒙 
脱 石 等 。 

六 ) 免疫 治疗 国外 的 非 随机 对 照 研 究 发 现 ,更 滴 丙 
种 球 蛋 白 可 用 于 治疗 CDAD; 其 机 制 主要 为 中 和 难 辩 梭 菌 
毒素 A。 针 对 难 辨 梭 菌 毒素 A 或 B 的 单 克隆 抗体 在 工期 
临床 试验 中 治疗 Cd 感染 有 效 , 与 抗 生 素 合用 可 显著 减少 





复发 。 | 
(七 ) 手术 治疗 ”在 暴发 型 病例 内 科 治 疗 无 效 或 并 发 
肠 醒 隆 . 中 毒性 巨 结肠 、 肠 穿孔 时 ,可 考虑 手术 治疗 。 


【预后 】 

轻 症 病例 在 停 用 抗生素 之 后 可 自 您 , 重 者 经 及 时 诊断 
及 积极 治疗 预后 良好 。 约 10 色 一 20 中 的 患者 在 初 治 停 药 
1 一 3 周 后 可 再 次 出 现 腹泻 ,其 原因 可 能 是 灭 菌 不 彻底 或 再 
感染 。 复 发 病例 轻 者 可 应 用 调整 肠 道 菌 群 药物 , 重 者 需 再 
次 使 用 甲 硝 唑 或 万 古 逢 素 治疗 。 多 次 复发 者 可 考虑 应 用 状 
便 移植 或 免疫 治疗 。 出 现 严重 并 发 症 如 中 毒性 巨 结肠 , 麻 
疯 性 肠 梗 阻 . 肠 穿 孔 时 ,病死 率 可 达到 16 吧 一 22 兴 。 
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第 十 节 ”炎症 性 肠 病 
菏 义 斌 ” 戎 兰 


炎症 性 肠 病 (inflammatory bowel disease.1BD) 是 -种 


疾 内 不 涛 的 慢性 糯 特 异性 肠 道 炎症 性 疾病 ,包括 泪 疡 性 结 





肠炎 (ulcerative colitis, UC) 和 克 罗 恩 病 (Crohn’s disease、 
CD) 。 省 疡 性 结肠 炎 是 结肠 黏膜 层 和 黏膜 下 层 连 绢 性 炎 
证 ,通常 先 累 及 直肠 ， 逐渐 向 全 结肠 蓝 延 。 克 罗 恩 病 为 可 累 
及 全 消化 道 的 肉芽 肿 性 炎症 . 非 连 续 性 .最 常 累及 部 位 为 未 
端 回肠 结肠 和 肛 周 。 








【流行 病 学 】 

IBD 在 西方 国家 较为 常见 ,北美 和 欧洲 发 病 率 VE 
10~20/10 万 ,CD 为 5 一 10/10 万 。 目前 我 国 发 病 率 也 逐 
年 上 升 ,UC 和 CD 的 发 病 率 分 别 为 11.6/10 万 和 1.4/10 
万 。 据 我 国 IBD 协作 组 调查 我 国 IBD 发 病 率 男性 高 于 女 
性 。 青春 后 期 或 成 年 初期 是 IBD 主要 的 发 病 年 龄 段 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

目前 尚未 完全 明确 ,是 近年 来 研究 极其 活跃 的 领域 .是 
多 因素 相互 作用 的 结果 ,主要 包括 踪 传 .感染 .环境 和 免疫 
因 玉 等 ,其 中 蔚 膜 免疫 异常 在 持续 肠 道 炎症 发 病 中 起 着 重 
要 作用 。 

(一 ) 环境 因素 ”近年 来 IBD 的 发 病 率 在 社会 经 济 较 
发 达 的 地 区 持续 增高 ,如 北美 北欧, 继 之 西欧 .日 本 .南美 
等 。 移 民 学 研究 提示 ,南亚 毅 发 病 率 低 ,但 移居 至 英国 后 
IBD 发病 率 增高 ,表明 环境 因素 起 着 重要 作用 。 流 行 病 学 
研究 提出 不 少 与 IBD 相关 的 环境 因素 。 目 前 确切 的 是 吸 
烟 对 UC 者 起 保护 作用 ,被动 吸烟 者 中 发 病 率 也 明显 降低 ， 
而 吸烟 却 促进 CD 者 恶化 。 快 餐 、 奶 油 、 油 炸 食 物 . 咖 啡 、 低 
纤维 饮食 等 食物 结构 与 IBD 的 关系 尚未 取得 统一 意见 - 
有 一 种 假说 : 随 着 环境 条 件 的 改善 ， 人 们 接触 致 病菌 的 机 会 
减少 ,儿童 期 肠 黏 膜 缺 乏 足够 微生物 刺激 ,针对 病原 菌 不 能 
产生 有 效 的 “免疫 耐 受 ”, 以 致 其 后 对 肠 道 抗原 刺激 产生 异 
常 免疫 调节 。 

{二 ) 遗传 因素 ”IBD 一 级 亲 届 中 发 病 率 是 普通 人 群 
的 30 一 100 倍 。 对 英国 和 丹麦 322 对 双胞胎 的 调查 中 发 现 
单独 双生 子 比 双 卵 双生 子 易 发 病 。IBD 一 级 亲属 中 发 病 率 
是 普通 人 群 的 30 一 100 倍 。 对 英国 和 有 丹麦 322 对 双胞胎 的 
调查 中 发 现 单 卵 双生 子 比 双 卵 双生 子 易 发 病 。 虽然 IBD 
么 焦 性 现象 ,但 仅 部 分 IBD 患者 有 阳性 家 族 史 . 因 
此 需 进 一 步 研究 家 族 性 和 散发 性 发 病 的 差异 。 在 IBD 基 
因 的 研究 中 已 发 现 CD 的 第 一 个 确切 易 感 基因 位 于 16q12. 
称 为 [BDI , 即 NOD2/CARD15 ,具有 翻译 针对 细菌 脂 多 糖 
产物 起 反应 的 蛋白 质 的 功能 。NOD2 基因 突变 引起 免疫 激 
活 异 常 ,抑制 炎症 作用 降低 ,导致 组 织 和 细胞 发 生 持 续 性 损 
伤 。 约 30% CD 被 检测 出 异常 的 NOD2 基因 。 其 他 较 明 
确 基 内 位 于 染色 体 10q23 的 DLG5 基因 ,5d 的 SL AL/ 
5 基因 、HLA 基因 等 。 日 前 认为 IBD 不 仅 是 多 基因 疾病 ， 
也 是 一 种 遗传 异 质 性 疾病 ,患者 在 一 定 环境 因素 作用 下 出 
次 传 易 感性 而 发 病 。 

(三 ) 感染 因素 

































至今 尚未 发 现 直 接 特 异性 微生物 咸 





第 六 章 肠 道 疾病 


数 与 IBD 的 确切 关系 。 肠 道 感染 可 能 是 疾病 的 一 种 诱发 
因素 .特别 是 菌 群 的 改变 可 能 通过 抗原 刺激 、 肠 上 皮 细 胞 受 
损 、 黏 膜 通 透 性 增加 .引起 肠 黏 腹 持 续 性 炎症 ， 当 IBD 动 
物 模型 处 于 无 菌 状态 时 .不 能 诱导 肠 道 炎症 -恢复 正常 菌 群 
后 . 则 出 现 肠 道 炎 症 .使 用 抗生素 后 .又 可 减少 肠 道 炎症 的 
发 生 。 临 床上 羔 便 转 流 能 防治 CD 复发 .复位 后 CD 又 再 复 
发 ,进一步 证 
此 外 使 用 晴 下 治疗 IBD 已 取得 一 定 疗效 , 师 虫 感染 是 否 与 ， 
IBD 发 病 存在 负 相关 有 待 进 -- 步 证 实 。 

扬 道 竺 膜 免 疫 反应 异常 激活 是 导致 IBD 肠 道 炎症 持 
续 性 发 生发 展 和 转 归 的 直接 因素 。 目 前 普遍 认为 .正常 情 
况 下 , 肠 道 黏 腑 固有 层 对 肠 腔 内 大 量 抗原 物质 (食物 或 微 生 
物 ) 处 于 适应 性 反应 , 即 低 度 慢性 炎症 ,1BD 患者 由 寺 * 免 疫 
耐 受 "的 丢失 ,导致 异常 的 免疫 反应 。 效 应 性 了 细胞 和 
Treg 处 于 动态 平衡 状态 。 如 果 效 应 性 工 细 胞 过 度 增 生 或 
免疫 原 性 增强 .或 者 Treg 数 师 减少 或 功能 异常. 均 可 打破 
两 者 平衡 .已 知 CD 是 以 Th 型 免疫 反应 为 主 .而 UC 则 是 
非典 型 的 Ths 型 反应 。 除 免疫 细胞 外 .其 他 肠 条 膜 内 非 锡 
疫 细胞 如 上 皮 细 胞 、 血 管 间 质 细胞 等 也 相互 作用 .释放 各 种 
细胞 因子、 炎症 介质 等 均 参 与 肠 道 炎症 的 发 生 .发 展 。 由 于 
参与 免疫 炎症 的 介质 十 分 复杂 .炎症 致 病因 于 和 信息 传递 
尚 有 待 进一步 探讨 。 认 识 免疫 炎症 的 网 络 变化 有 助 于 治疗 
1BD 药物 的 开发 。 

日 前 认为 1BD 的 发 病 机 制 可 能 为 ;环境 因素 作用 于 得 
传 易 感 者 ,在 肠 腔 内 菌 从 或 食物 等 抗 诛 参与 下 .启动 了 肠 首 
的 免疫 系统 .引起 肠 道 免疫 炎症 反应 过 度 亢进 且 持 续 发 展 。 
UC 和 CD 是 同一 疾病 的 不 同 亚 型 . 均 为 免疫 调节 关 乱 引起 
肠 黏膜 难以 自 限 的 炎症 反应 ,由 于 致 病因 素 和 参与 免疫 的 
炎症 因子 不 同 ,最 终 导致 不同 的 组 织 损伤。 

































【临床 表现 】 

一 般 起 病 缓 慢 ,少数 急 又。 病情 轻重 不 一 。 易 反复 发 
作 , 发 作 的 诱因 有 精神 刺激 .过 度 疲劳 .饮食 失调 、 继 发 感 

(一 ) 腹部 症状 

1. 腹泻 ”血性 腹泻 是 UC 最 主要 的 症状 .类 中 含 血 、 
腑 和 翻 液 。 轻 者 每 日 2 一 4 次 .严重 者 可 达 10 一 30 次 . 呈 血 
水 样 :CD 腹泻 为 常见 症状 .多 数 每 日 大 便 2 一 6 次 . 贿 状 或 
水 样 , 一 般 无 脓 血 或 黏液 .与 UC 相 比 .便血 三 少 .鲜红 
色 少 。 

2. 腹痛 UC 常 局 限于 左下 腹 或 下 腹部 . 阵 发 性 并 室 
性 绞 冶 .疼痛 后 多 有 便 意 . 排 合 后 疼痛 暂时 缓解 . 绝 大 多 数 
CD 均 有 上 腹 猎 , 性 质 多 为 隐痛 、 阵 发 性 加 重 或 反复 发 作 ， 部 
位 以 布下 赂 多 见 . 与 末端 回肠 病变 有 有关. 其 次 为 莘 疝 或 全 版 
痛 。 和 餐 后 腹 独 与 家 肠 反 射 有 有 关 。 少 数 首发 症状 以 急 腹 症 下 
术 . 发 现 为 克 罗 思 病 吻 神 阳 或 肠 穿孔 

3. 蛙 急 后 重 因 下 肠炎 症 刷 汶 所 笋 























病变 部 位 对 肠 腔 内 细菌 的 异常 免疫 反应 。 六 
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消化 系统 疾病 


4. 腹 块 部 分 CD 可 出 现 腹 块 ,以 右 下 腹 和 脐 周 多 见 . 
由 于 肠 烙 连 、 肠 壁 和 肠系膜 增 厚 、 扬 系 膜 淋巴 结 肿 大 所 致 . 
内 瘘 形成 以 及 上 腹 内 脓肿 等 均 可 引起 腹 块 。 

5. 肛门 症状 ”CD 偶 有 肛门 内 隐痛 .可 伴 肛 劳 周围 脓 
肿 、 肛 瘘管 形成 。 

6. 其 他 表现 ”有 恶心 呕吐、 食欲 缺乏 等 并 发 证 引起 
的 临床 表现 。 

(二) 全 身 症 状 

1. 贫血 常 有 轻 度 贫血 ,疾病 急性 暴发 时 因 大 重出 
血 , 致 严重 贫血 。 

2. 发 热 ”急性 重症 病例 常 伴 有 发 热 及 全 身 霉 血 症 状 . 
1/3 CD 者 有 中 度 热 或 低热 , 间 软 出 现 ,为 活动 性 肠 道 炎 症 
及 组 织 破坏 后 毒素 吸收 引起 。 

3. 营养 不 良 ” 肠 道 吸收 障碍 和 消耗 过 多 , 常 引 起 患者 
消瘦 、 贫 血 \ 低 蛋白 血 症 等 表现 。 年 幼 时 患 病 者 伴 有 生长 发 
育 迟 缓 的 表现 。 

4. 肠 外 表现 ”包括 口腔 、 眼 部 ,皮肤 、 肝 胆 , 骨 关节 、 泌 
尿 . 血液 系统 都 可 出 现 相关 病变 。 

(三 ) 体征 ”UC 轻 度 者 或 在 缓解 期 可 无 阳性 体征 。 
重度 可 有 发 热 、 脉 速 .左下 腹 或 全 上 腹部 压痛 . 肠 呜 音 亢进 .可 
触及 如 硬 管状 的 降 结肠 或 乙状结肠 。 若 出 现 腹部 膨 隆 . 友 
诊 鼓 音 , 触 诊 腹 肌 紧 张 和 压 痛 , 伴 发 热 . 脱 水 、 心 动 过 速 与 哎 
吐 , 应 考虑 中 毒性 巨 结 肠 。 直 扬 指 检 常 有 触 痛 , 上 肛门 括约肌 
痉 窑 ,急性 中 毒 症 状 较 重 的 患者 可 松弛 , 伴 指 套 染 血 。CD 

党 腹部 可 拉 及 腊 块 .有 急 11 慢性 胃 肠 道 梗阻 \ 肠 穿孔 和 消 
化 道 出 血 体征 ,肛门 周围 炎症 的 体征 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 ”贫血 常见 ,主要 由 失血 引起 ,也 可 能 
与 溶血 有 关 。 急 性 期 常 有 中 性 粒 细胞 增多 。CD 者 贫血 与 
铁 、 叶 酸 和 维生素 Biz 等 吸收 减少 有 关 。 由 于 血浆 V 、 丰 、 可 
凤 子 的 活性 增加 和 纤维 慢 白 原 增加 .血小板 数 常 明显 升 高 ， 
可 引起 血栓 性 栓塞 现象 , 尤 以 肺 栓塞 和 内 脏 血 栓 形 成 较为 
多 见 。 严重 者 白 蛋 白 降 低 : 其 与 疾病 活动 有 关 。 血 沉 增 快 ， 
CC 反应 蛋白 升 高 , 蝴 治 疗 显 车 下降。 

(二 ) 凑 便 检查 ”肉眼 检查 
检 可 见 红 、 身 细胞 。 钉 卫 佛 白 主 


























见 
在 于 中 性 站 


测 易 行 ,可 重复 各 化 ,能 客观 反应 肠 道 局 部 炎 

凑 乳 铁 借 自 对 诊断 IBD 也 有 和 较 商 的 敏感 性 和 特异 性 ， 

(三 ) 免疫 学 检查 ” 抗 中 性 粒 细 胞 个 周 胞 浆 抗 休 (Canti 
neutrophi] cytoplasmic antibodies. ANCA) 和 抗 柄 消 醇 他 菌 
抗体 (anti saccharomyces cerevisiae antibody.ASCA) 在 临 
康 三 党 新 敏 感性 不 强 . 应 用 价值 
有 一 定 限制 ”ANCA 在 系统 性 血管 炎 、 厚 发 性 便 化 性 出 管 

pl: 


炎 , 自 时 免 痰 性 肝炎 .上 膀 上 ij 肠炎 、 懂 酸性 料 细 用 作 结 肠 
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炎 等 疾病 也 可 检 出 。 与 血管 炎 不 同 ,ANCA 的 滴 度 与 IBD 
的 活动 性 无 相关 性 。ASCA 是 一 种 对 CD 有 较 高 特异 性 的 
抗体 ,与 疾病 活动 性 无 关 .但 两 者 可 能 均 与 遗传 易 感性 有 
关 。OmpC 是 埃 希 大 肠 杆菌 外 膜 孔道 蛋白 : 抗 OmpC 抗体 
多 见于 CD 内 穿孔 者 . 抗 I2 抗体 为 抗 荧 光 候 单 胞 菌 抗体 ， 
阳性 者 提示 CD 者 易 发 生 纤 维 狭窄 。 以 上 + 项 指标 联合 应 
用 可 增加 CD 诊断 的 准确 性 。 

(四 ) 影像 学 检查 对 疾病 的 诊断 ,疗效 评价 及 并 发 症 
检测 有 独特 作用 。 

1. 钠 剂 检查 ”UC 早期 结肠 黏膜 紊乱 、 结 肠 袋 形 加 深 、 
肠 壁 痉挛 .溃疡 引起 的 外 廓 小 刺 或 锯 上 内 形 阴 影 ; 晚 期 结肠 袋 
形 消失 、 管 壁 呈 水 管状 . 管 腔 狭 窗 \ 息 肉色 充 徐 缺损 等 。 急 
性 期 及 重型 患者 应 暂缓 进行 ,以免 诱 发 中 结肠 ,此 至 
穿孔 。CD 表现 为 胃 肠 道 储 硬 , 询 阶 状 淡 疡 、 系 膜 皱 改 破 
坏 瘘管 形成 等 ,病变 可 呈 节 发 性 分 布 , 单 发 或 多 发 性 不 规 
则 狭窄 和 扩张 。 由 于 病变 嚼 段 激 范 及 闪 挛 , 饥 剂 很 快 通 过 
而 不 停留 该 处 , 称 为 跳 牙 征 ;或 通过 迅速 仅 遗 留 一 细 线 状 
影 , 称 为 线 样 征 ,为 肠 腔 严 重 狭 窄 所 致 。 饥 父 检 查 对 肠 话 儿 
罕 , 内 镜 检查 无 法 通过 时 更 具有 重要 作用 。 

2. 腹部 平 片 ” 可 见 肠 祥 扩 张 和 肠 外 块 赔 , 当 横 结 肠 肠 
腔 直径 二 5cm, 应 疑 诊 中 毒性 巨 结 肠 。 

3. CT 和 MRI 腹部 计算 机 体 层 成 像 Ccomputed tomo- 
graphy,CT) 及 黎 共振 成 像 Cmagnetic resonance imaging， 
MRD 扫 描 速 度 快 ,减少 肠 腔 是 动 和 呼吸 运动 的 伪 影 , 焉 寻 
和 后 处 理 功能 提高 了 对 肠 道 病变 的 诊断 能 力 。 不 仅 可 以 旺 
示 肠 腔 黏膜 病变 ,也 可 对 肠 壁 厚度 进行 测量 (二 6mm 有 意 
义 ) .显示 肠 辟 及 肠 腔 外 病变 ,发 现 其 他 疾病 的 表现 ( 系 庆 此 


肪 ,瘘管 月 肿 狭窄) ,静脉 内 注射 造影 剂 后 肠 壁 的 分 层 强 


化 ,表现 为 “ 双 淮 征 ”, 提 示 籍 腊 下 层 水 肿 。 肠 系 蛇 血管 增 
多 .扩张 .扭曲 ,“ 木 梳 征 ” 等 提示 肠 腑 周围 的 充 丰 和 肠 训 的 
炎症 。CD 肠 备 腊 淡 疡 和 肠 些 增 厚 以 肋 系 噶 侧 为 更 , 称 信 
它 性 增 厚 , 随 着 病情 发 展 . 对 侧 肠 雍 也 明显 增 厚 。MRI 如 
诊断 CD 复杂 性 瘘管 和 评 肿 的 重要 手段 ,并 能 评价 匡 门 站 
外 括约肌 的 完整 性 。 由 于 MRI 无 电离 辆 射 , 特 别 是 对 年 轻 
及 儿童 TBD 患者 ,更 适合 作为 长 期 随访 于 段 。 
4. 超声 检查 “版 部 超声 具有 无 创 、 简 便 易 行 、 多 维 戏 

察 病灶 能 力 等 特点 ,对 诊断 第 查 和 随访 疾病 者 明显 优势 。 
缺点 是 结果 判断 带 有 一 定 的 主观 性 。UC 常见 于 肠 壁 增 
为 辟 内 血 流 舍 

地 正常 。CD 表现 为 肠 壁 增 请 。 

正常 肠 壁 结 才 模糊 或 消失 ,内 瘘 可 见 肠 辟 低 回 声 区 ,内 会 气 
体 和 (或 ) 关 便 军 回声 ,可 仇 入 邻近 脏 器 。 其 他 表现 还 有 了 
积 液 和 及 及 。 腔 内 超声 能 更 直接 观察 消化 道 管 辟 各 层 内 

















































等 。 
(五 ) 内 镜 ”对 本 病 诊 断 有 重要 价值 ,但 在 急性 期 重度 
是 者 应 暂缓 进行 ,以 防 穿 妃 。UC 结肠 镜 中 表现 : 病 1 

至 肠 开始 -时 连续 性 ,弥漫 性 分 布 ; 香 膜 血管 模 物 、 充 血 、 水 






肠 道 疾 病 





中 及 附 有 脓 性 分 泌 物 , 呈 细 颗 粒状 ;病变 严重 处 弥漫 性 糜烂 
和 多 发 性 浅 潢 疡 ;慢性 病变 见 假 性 息肉 .结肠 袋 变 钝 或 消 
失 。CD 内 镜 下 表现 为 节 段 性 、 非 对 称 性 分 布 黏膜 炎症 , 纵 
或 阿 弗 他 溃疡 , 钨 卵石 样 增生 , 肠 腔 狭 宗 低 硬 等 改变 ,而 
周围 黏膜 正常 。 胶 讲 内 镜 直 接 观 察 到 小 肠 表 面 的 秋 噶 病 
变 、 部 位 及 病变 范围 。 对 发 现 早期 小 肠 黏 膜 表 面 病变 比 其 
他 检查 的 敏感 性 更 高 ,但 约 10%% 的 健康 者 中 亦 可 发 现 夭 障 
中 断 及 糜烂 。 通 常 认为 , 若 发 现 小 肠 多 发 性 阿 弗 他 湛 疡 . 环 
形 , 线 形 或 不 规则 淡 疡 三 3 个 ,或 发 现 狭 宗 , 则 应 当 考 虑 CD 
的 诊断 。 小 肠 镜 可 取 活 检 助 诊 。 如 有 上 消化 道 症状 , 行 骨 
镜 检查 。 

(六 ) 黏膜 病理 UC 活动 期 时 籍 膜 组 织 中 大 是 中 性 
粒 细 胞 , 嗜 酸 性 粒 细胞 和 慢性 炎 细 胞 浸润 . 隐 窗 炎 和 肤 肿 形 
成 ,至 膜 中 杯 状 细胞 减少 ,表层 糜烂 溃疡 形成 和 肉芽 组 织 
增生 。 缓 解 期 中 性 粒 细 胞 消失 , 隐 宽 结构 亲 乱 , 腺 上 皮 和 和 医 
膜 肌 层 间隙 增 宽 、 潘 氏 细胞 化 生 。CD 改变 包括 裂 随 状 溃 
疡 和 阿 旨 他 湿 疡 、 非 干酪 样 性 肉芽 肿 、 因 有 膜 炎 性 细胞 浸 
润 , 笑 膜 下 层 增 宽 , 淋 巴 细 胞 诊 集 、 淋 包 管 扩张 ,而 隐 窜 结构 
大 多 正常 , 杯 状 细胞 不 减少 。 手 术 切 除 的 肠 段 可 见 穿 透 性 
炎症 , 肠 壁 水肿、 纤维 化 以 及 系 膜 脂 肪 包 绕 .局 部 淋巴 结 有 有 
肉芽 肿 形成 。 非 干酪 性 肉芽 肿 是 诊断 CD 的 主要 标准 之 
一 ,但 活检 标本 中 该 病变 发 现 率 仅 15% ~36%。 
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主要 手段 包括 病史 采集 体格 检 查 、 实 验 室 检 查 影像 


第 六 章 


学 .内 罕 简 检查 和 组 织 细胞 学 特征 。 

(一 ) UC 诊 断 标 准 “ 若 有 典型 临床 表现 为 疑 诊 UC 上 串 
者 .应 安排 进一步 检查 ;根据 临床 表现 和 结肠 镜 或 钢 剂 灌肠 
检查 中 一 项 ,可 为 拟 诊 者 . 若 有 病理 学 特征 性 改变 ,可 以 确 
诊 ; 初 发 病例 ,临床 表现 和 结肠 镜 改 变 均 不 典型 ,应 列 为 “ 疑 
诊 * 随 访 ;对 结肠 镜 检查 发 现 的 轻 度 直肠 \ 乙 状 结肠 炎症 不 
能 等 同 于 UC, 需 认真 检查 病因 ,观察 病情 变化 。 诊 断 包括 | 
疾病 类 型 .病情 程度 、 活 动 性 .病变 范围 ,并 发 症 和 肠 外 表 
现 ,以 便 选择 治疗 方案 .用 药 途 径 和 评估 预后 。 

1. 临床 类 型 ”分 为 初 发 型 .慢性 复发 型 ,慢性 持续 型 

2. 临床 病情 程度 ”分 为 轻 度 、 中 度 、 重 度 。 

(1) 轻 度 :最 常见 ,起 病 缓慢 .排便 次 数 增加 不 多 . 烘 使 
可 成 形 , 血 . 肤 和 条 液 较 少 ,腹痛 程度 较 轻 , 全身 症状 和 体 





征 少 。 
(2) 中 度 : 介 于 轻 度 和 重度 之 间 。 但 可 在 任何 时 候 发 


(3) 重度 :起 病 急 又 ,有 显著 腹泻 便血、 贫血 、 发 热心 
动 过 速 、 厌 食 和 体重 减轻 .甚至 发 生 失 水 和 虚脱 等 每 血 症 
状 。 常 有 严重 腹痛 、 满 腹 压 痛 , 发 展 成 中 毒性 巨 结 肠 。 血 白 
细胞 增多 ,血沉 加 速 , 低 白 蛋 白 血 症 。 

3. 病变 范围 分 为 直上 肠炎、 直肠 乙状结肠 炎 、 左 半 结 
肠炎 ,广泛 性 结肠 炎 以 及 全 结肠 炎 。 

4. 临床 活动 性 ”分 为 活动 期 和 缓解 期 。 常 选用 Suth- 
erland 疾病 活动 指数 (DAD) ,也 称 Mayo 指数 , 见 表 18-6-5。 





表 18-6-5 ”Southerland 疾病 活动 指数 





计 分 





项 目 











0 1 2 入 
上 腹泻 正常 超过 1 一 2 次 日 超过 3~-4 次 7 日 超过 正常 5 次 /日 
便血 无 少许 明显 以 血 为 主 
条 有 噶 表现 正常 轻 度 易 脆 中 度 易 脆 重度 易 脆 伴 渗 出 
医生 平 估 病 情 正常 轻 中 本 


注 :总 分 去 2 分 症状 级 解 ;3~-5 分 经 度 活 动 ;6 一 10 分 中 度 活动 :11 一 12 分 重度 活动 


5. 并 发 症 








或 消失 。 在 结肠 扩张 易 引 起 溃疡 穿孔 并 发 急性 弥漫 性 腹膜 
炎 。 可 能 由 于 负 剂 灌肠 (与 检查 前 肠 道 准备 )、 低 钾 、. 应 用 抗 
如 磊 能 药物 或 典 酬 剂 等 因素 诱发 .也 可 能 自发 发 生 。 

(2) 结肠 狭窄 和 肠 模 阻 :修复 过 程 中 大 量 
成 症 痕 引起 ,多 见于 小 肠 和 结肠 远 端 。 

(3) 结肠 息肉 和 结肠 癌 ; 由 于 反复 肠 道 炎症 刺激 .形成 
时 肉 ， 不 过 要 摘除 。UC 反复 复发 则 病程 温 
长 者 可 疗 变 : 称 为 UC 相关 性 结肠 癌 。 亚 性 程度 较 高 . 项 
后 养 












6. 肠 外 表现 据 我 国 1BD 协作 组 调查 我 国 UC 和 CD 





的 肠 外 表现 分 别 达 12.3 中 和 19.6%%。 告 和 
性 红斑 多 型 红斑 . 坏 痊 性 脓 皮 病 等 。 炎 、 旺 





哎 炎 .巩膜 炎 、 葡 萄 蜡 炎 最 常见 。@® 肯 关节 可 有 一 过 性 游 走 
性 关节 痛 , 骨 质 玻 松 和 峭 化。 偶尔 有 强直 性 浴 椎 炎 。@ 有 I 
胆 系统 :脂肪 时, 要 性 活动 性 肝 次 ,胆管 周围 天、 硬化 性 胆管 
炎 等 。@@ 血 液 系统 的 表现 :可 有 贫血 .证 液 高 凝 致 血栓 从 
塞 。 加 泌尿 系统 盆 胜 瘘管 . 肾 盐 肾炎 和 肾 右 病 。 加 生长 和 
发 育 ; 儿童 患 者 的 可 受 影 响 。 此 外 还 有 叫 腔 病变 可 有 阿 虽 
他 汉 疡 .年 癌 炎 , 口 击 部 肉 区 肿 等 。 

(二 ) CD 诊断 标准 ”有 典型 临床 表现 为 证 诊 CD. 泊 
符合 结肠 镜 或 影像 党 检查 中 一 项 ,可 为 拟 诊 : 癌 有 此 二 病人 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


性 肉芽 肿 、 裂 芥 状 淡 疡 和 瘘管 及 肛门 部 病变 特征 性 改变 之 
一 :可 以 确诊 ; 初 发 病例 临床 表现 和 结肠 镜 改 变 均 不 典型 ， 
应 列 为 " 疑 诊 "随访 。 

1. 临床 类 型 ”分 为 狭 罕 型 、 穿 透 型 和 炎症 型 ( 非 狭 罕 
型 和 非 穿 透 型 ) ,各 型 间 有 交叉 或 互相 转化 。 

2. 临床 病情 程度 “可 分 为 缓解 期 、 轻 度 . 中 度 、 重 度 。 
1 无 全 身 症状 .腹部 压痛 、 包 块 与 梗阻 者 为 轻 度 ;有 腹痛 、 腹 海 

| 及 全 身 症状 和 并 发 症 者 为 重度 . 介 于 两 者 间 为 中 度 。 

3. 病变 范围 分 为 小 肠 型 结肠 型 . 回 结肠 型 ,此 外 消 
化 道 其 他 部 位 也 可 累及 .如 食管 .十 二 指 肠 等 , 需 标明 。 

4. 临床 活动 性 ”党 选用 Harvey 和 Brashow 标准 判定 
疾病 活动 指数 (CDAD ,分 成 缓解 期 和 活动 期 , 见 表 18-6-6。 





表 18-6-6 简化 CDAI 计算 法 
一 般 情 况 0: 良 好 1: 稍 差 2: 差 3: 不 
良 4: 极 差 
腹痛 0: 无 1: 轻 2: 中 3: 重 
腹泻 稀 便 每 日 1 次 , 记 1 分 
县 块 0: 无 1: 可疑， 2: 确定 3: 伴 
触 痛 


并 发 症 ( 关 节 痛 、 虹 
膜 炎 、 结 节 性 红斑 、 
坏 冶 性 脓 皮 病 、 阿 弗 
他 溃疡 、 裂 沟 、 瘘 管 
及 脓肿 ) 
入 分 症状 缓解 ;3 一 5 分 轻 度 活动 :6~-10 分 中 度 活 

分 重度 活动 
5. 并 发 症 ”40 光 以 上 病例 有 程度 不 等 的 肠 梗阻 , 且 可 
急性 肠 穿 孔 占 10 兴 一 40 儿 。 可 有 肛门 区 和 直 
脓肿 ,出 血 和 癌变 等 。 

6. 肠 外 表现 常见 关节 痛 ( 炎 )\ 口 疱疹 性 浊 疡 ,、 结 节 
性 红斑 \ 坏 痊 性 脓 皮 病 、 炎 症 性 眼病 、 i i 动 性 肝炎 ,脂肪 
肝 , 胆 右 病 、 硬 化 性 胆管 炎 和 胆管 周围 炎 , 肾 结 石 .血栓 性 静 
脉 炎 , 强 直 性 疹 惟 炎 这 粉 样 变性 、 骨 质 醇 松 和 析 状 指 等 。 


每 种 症状 记 1 分 





动 :11~ 


度 导 发 直 
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〖 鉴 别 诊断 

内 镁 诊断 中 出 于 鹏 黏膜 组 织 活检 受到 取材 广度 和 深度 
的 限制 ,病理 诊断 依 有 很 大 困难 .内 此 诊断 有 | 时 建立 WE 排除 
诊断 的 基础 于 。UC 应 与 感染 性 肠炎 (细菌 ,病毒 、 丰 菌 性 
刀 炎 , 肠 结 核 , 骸 竹 阿 米 马 肠 炎 . 和 在 吸 下 病 : 出 血 坏 死 性 肠 
炎 . 抗 生 索 相关 A 扎 表 上 后 炎 ， ji ee 
,胶原 党 


性 结 j 



















从 全 





(CD 应 与 肠 结 馆 ,、 肠 淋巴 姜 、[ 归 妆 

区 起 和 圈 苹 伯 绷 胞 肠炎 .Meckel 案 ee ety 人 和 

划 革 些 稚 于 与 5 鉴别 前 疾病 .为 明确 诊断 推荐 进行 
全 个 月 密切 随访 











1970 


(一 ) UG SR 告 肠炎 ”各 种 致 病菌 感染 ,如 
病 疾 杆菌 .沙门 菌 、 耶 尔 森 菌 .空肠 弯曲 菌 和 和 阿 米 巴 滋养 体 
等 ,通常 在 4 周 后 均 和 A 急性 发 作 时 可 有 发 热 . 腹 
痛 . 腹 泻 医 液 血便 ,虽然 业 便 检查 分 离 致 病菌 阳性 率 低 于 
50 兴 ,但 致 病菌 检查 有 助 于 诊断 .同时 抗生素 治疗 有 良好 疗 
效 。 内 镜 中 炎症 分 布 多 不 均匀 . 片 状 充血 水 肿 、 糜 烂 ,大 小 
不 一 :形态 多 变 的 溃疡 。 

(二 ) CD 与 肠 结核 ”两 种 疾病 相互 误诊 
疗 和 预后 则 这 异 。 肠 结核 常 华 有 结核 病史 ,内 锐 多 见 浅 表 
性 不 规则 形 环 务 、 边 缘 不 整 如 鼠 咬 状 ,盲肠 病变 多 于 回 
肠 , 回 讶 其 常 受累 , 旦 张口 状 。CD 者 多 为 纵 行 淡 疡 或 阿 弗 
他 六 堆 才 入 和 样 实现 ; 回肠 病变 多 于 育 肠 , 回 盲 泊 狭 罕 或 
有 江 疡 形成 。 影 像 学 检查 结核 常见 上 腹水 、 肿 大 肠系膜 淋巴 
结 多 >>1cm 伴 有 钙化 及 中 心 衰减 。CD 者 多 见 病变 处 脂肪 
包 诡 、 腹腔 内 淋巴 结 直径 为 3 一 8mm 肠系膜 血管 束 梳 样 征 









率 较 高 ,但 治 





扩大 。 Se CD 时 应 排除 肠 结核 可 能 。 当 不 能 除外 肠 结核 
时 应 抗 结核 诊断 性 治疗 。 


人 悟 ) re 白 塞 病 临 床 表现 以 反复 发 作 口 
腑 溃疡 ,生殖 器 溃疡 、 眼 部 病变 和 多 形 性 的 皮疹 为 主要 特 
征 ,也 可 以 末端 回肠 和 回 育 部 江 re 当 白 塞 病 
有 和 胃 肠 道 表现 时 ， 病变 常 累及 回 育 部 (上 、 下 50cm) ,溃疡 表 
eteasareelien ort 6， 
淡 疡 间 不 融合 ,无 纵 行 淡 疡 、 忽 奶 石 样 夫 现 、 肠 腔 狭 窄 及 痰 
管 形成 等 表现 。 与 CD 相 鉴 别 。 

(四 ) UC 和 CD 的 鉴别 ”两 者 临床 表现 、 内 镜 和 组 织 
学 特征 均 明显 不 同 , 特 别 是 裂 沟 ,瘘管 穿 透 性 炎症 ,及 门 病 
变 . 肠 腔 狭窄 和 非 干 酷 样 性 肉 症 肿 等 特征 具有 重要 的 鉴别 

诊断 价值 。 在 随访 过 程 中 可 能 最 终 得 以 确诊 。 当 肠 道 病变 
不 典型 时 , 较 难 鉴别 ,可 暂 诊 断 为 未 定型 结肠 炎 (indetermi- 
nate colitis) 。 经 长 期 随 防 才能 最 终 诊断 。 














$4 养 不 良 ,主张 高 
适当 补 


(一 ) 一 般 治疗 pine ono 
糖 \ 高 蛋白 、 低 脂 饮食 , 少 洛 le 
充 叶酸 、 维 生 wa ws 
结肠 . 肠 瘘 、 短 肠 综 合 征 字 放 发 
输血 。 戒烟 在 CD 患者 中 有 益 于 次 
ai, 肠 道 师 动 


着 六 


2 











:有 sd > | i 册 





(二 ) 治 
1, 氨基 水 祈 酸 盐 
SASP) 在 结肠 内 山 细 范 分 解 为 5 氢 基 水 杨 酸 (5aminosalicvlic 


站 入 亲 弟 RN bg 
水 杨 酸 柳 氮 仅 上 胺 紫 喧 (Sulfasalazine， 






64.5 ASA) 和 仅 胺 ,5-ASA 是 治疗 的 有 效 成 分 ,活动 性 病 空 
六 3 一 4g4d, 维 持 期 记 2g/d， 服 用 SASP 首 壬 补 完 叶酸 


出 于 长 勒 服用 态 膀 药 相 关 的 不 良友 应 ,月 前 更 关注 5 ASA 


肠 道 疾病 





5-ASA 是 治疗 UC 的 主要 药物 ,对 CD 治疗 作用 较 
、\。 作 用 机 制 是 通过 对 肠 靳 膜 局 部 花生 四 烯 酸 代谢 多 个 环 
rs 和 ,抑制 前 列 腺 素 、. 白 三 烯 的 合成 .清除 氧 自 由 基 。. 
抑制 免疫 反应 。5-ASA 在 肠 腔 表面 发 挥 作用 .理想 剂型 应 
尽 昌 减少 肠 道内 吸收 使 局 部 疗效 作用 更 大 。 常用 的 5 
ASA 有 美沙 拉 秦 (mesalamine) ,前 体 药物 ; 奥 沙 拉 泰 (ol- 
salazine,5-ASA 偶 氮 二 聚 体 ) 和 巴 柳 氮 (balsalazide.5-ASA 
偶 氨 异 二 聚 体 ) 等 , 均 在 结肠 中 起 效 。 包 衣 制 剂 :美沙 拉 秦 
由 丙 稀 酸 树脂 包 变 , 即 Eudragit-S 或 Eudragit-L. 商 品名 





asacol( 安 萨 科 )、claversal( 马 沙拉 奈 )、etiasa( 女 迪 莎 ) 和 
salofalk( 涉 尔 福 ) ,分 别 在 回肠 末端 pH 值 5 一 7 时 溶解 释 






放 , 但 大 部 分 仍 进 入 结肠 。pentasa( 颇 得 斯 安 ) 将 美 : 
摊 人 乙 基 纤维 索 微 颗粒 中 ,以 pH 依赖 方式 水 解 , 志 
从 十 二 指 肠 至 直肠 。5-ASA 作为 灌肠 剂 与 肛 栓 剂 治疗 溃 
疡 性 直肠 炎 均 非常 有 效 。 

2. 糖 皮质 激素 通过 抑制 工 细胞 激活 及 细胞 因子 分 
泌 发 挥 抗 炎 作用 。 适 用 于 IBD 急性 活动 且 对 足 量 5-ASA 
无 反应 者 。 经 过 多 年 循 证 医学 已 证 明 其 无 维持 缓解 作用 。 
由 于 存在 较 多 不 良 反 应 ,限制 了 其 长 期 应 用 。 常 用 剂 显 泌 
尼 松 0. 5 一 0. 75mg/kg, 严 重病 例 可 达 1mg/kg.2 月 左右 病 
情 缓解 。 治 疗 CD 时 可 在 初期 即 开始 使 用 糖 皮质 激素 。 起 
始 剂量 知足 量 , 否 则 疗效 降低 。 

3. 免疫 调节 剂 ”通过 阻 断 淋 巴 细胞 增殖 、 活 化 或 效应 
机 制 而 发 挥 作用 的 。 适 用 于 激素 依赖 或 无 效 以 及 激素 诱导 
缓解 后 的 维持 治疗 。 应 用 硫 唑 喇叭 (azathioprine, AZA) 和 
6- 殖 基 哑 叭 (mercaptopurine,6-MP) 对 CD 活动 期 及 维持 组 
解 均 有 效 ,对 ,UC 也 有 一 定 疗效 。AZA 治疗 剂量 1. 5 一 
2. 5mg/kg,6-MP 0.75 一 1. 5mg/kg, 由 于 药物 3 一 4 个 月 才 
能 达到 稳 态 血 药 浓度 ,不 能 单独 用 于 诱导 CD 缓解 ,治疗 时 
可 与 GCS 联 用 , 待 免疫 调节 剂 起 效 后 ,GCS 再 逐渐 减 量 。 
环 侈 烷 (cyclosporin,CsA) 起 效 迅速 ,多 小 于 1 周 ,2~4mg 
kg, 因 不 良 反 应 大 , 适 于 短期 治疗 严重 UC 日 GCS 治疗 无 
效 患者 ,静脉 滴 注 可 缓解 症状 ,避免 急诊 手术 。 临 床 症 状 组 
解 后 可 改 为 口服 CsA 治疗 (4 一 6mg/kg) 或 加 用 AZA 或 6- 
MP。 不 能 耐 受 者 改 为 甲 扼 蝶 叭 (methotrexate,MTX) 和 沙 
利 度 胺 (thalidomide) ,日 前 临床 经 验 尚 少 。 

4. 生物 制剂 ” 英 大 利 音 单 抗 Cinfliximab,IFEX) 是 目前 
治疗 IBD 应 用 时 间 较 长 的 生物 制剂 .能 使 大 部 分 IBD 中 者 
(包括 儿童 ) 得 到 Ss ep 人 用 IFX 是 
一 种 人 - 鼠 嵌 合 型 单 克 : 
剂 ,主要 适用 于 C 
治疗 无 效 或 不 能 耐 受 才 
疫 制 剂 和 外 科 引 流 ) 万 效 首 , 激 
的 治疗 药物 。 
缓解 ， 随后 每 陋 
















素 抵 抗 的 顾问 性 重度 UC 者 
注 脉 推荐 注射 5mg kg. 在 0.2.6 周作 为 诱导 
给 也 相同 神明 维持 缓解 。 规律 用 药 的 
给 药 , 省 治疗 反 点 从 侍 时 . 剂 是 可 增 至 
5 问 期 。 单 次 使 用 IFX 5mgy kg 的 











lomg/kg, 或 者 缩 
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有 效率 可 达 58% .对 瘘管 者 使 用 IFX 3 次 后 ,55 兴 的 CD 者 
瘘管 可 愈合 。 阿 达 木 单 抗 (adalimumab) 是 一 种 全 人 重组 
人 IgG1 抗 TNF 单 抗 .certolizumab pegol( 赛 妥 珠 单 抗 ) 是 
人 源 化 抗 TNF 单 抗 Fab' 段 .两 者 分 别 通 过 每 2 周 和 每 4 周 
皮下 注射 给 药 。 若 对 一 种 抗 TNF 药物 无 反应 或 不 奎 受 . 仍 
可 尝试 另 一 种 抗 TNF 药物 。 I 激活 潜在 的 结核 
菌 及 乙 型 肝炎 CHBV) 感染 的 危险 。 生物 制 剂 的 抑 炎 作用 | 

可 能 影响 机 体 免 疫 监 视 功 能 ， A .有 诱发 非 何 | 
杰 金 淋巴 瘤 报道 ,发 生 多 发 性 硬化 、. 脱 通 薄 病变 和 视神经 炎 
的 概率 也 增高 ,还 可 能 影响 怀孕 妇女 安全 性 。 

5. 抗生素 类 ”上 肠 道 菌 群 为 慢性 肠 道 炎症 提供 刺激 。 
抗生素 常用 于 CD 并 发 症 的 治疗 , 即 肛 周 病变 、 冯 
包 块 及 肠 道 狭窄 时 细 区 过度 增 长 等 。 甲 硝 雌 和 环 办 沙 星 是 
用 于 CD 的 一 线 治疗 抗生素 . 尚 无 确切 随机 对 照 试验 
证 实在 肛瘘 治疗 中 有 确切 疗效 。 推 荐 3 end ye 
1500mg/d 或 环 丙 沙 星 500 一 1000mgyd ,并 周 . 部 分 患 
者 症状 可 缓解 ,但 停 药 后 会 2 尚 无 数据 a 对 
UC 有 效 , 仅 用 于 暴发 性 结肠 炎 。 使 用 抗生素 将 增加 艰难 
梭 状 芽 胞 er 

6. 益生 菌 ”为 肠 道 防御 系统 构建 正常 肠 道 菌 群 .但 尚 
无 确切 证 据 支持 其 疗效 。 

(三 ) 治疗 原则 和 方案 选择 ”治疗 前 、 首先 应 对 疝 情 
合 评估 ,包括 病变 累积 范围 .部 位 ,病程 的 长 得 ' 疾 
病 / 重 程度 以 及 患者 的 全 身 情况 .给 予 个 体 化 综合 化 的 
治疗 。 原 则 上 应 尽早 控制 疾病 的 症状 ,维持 缓解 ,促进 和 
上 愈合 .防止 复发 .防治 并 发 症 和 告 手术 治疗 时 机 ( 表 
18-6-7)。 

UC 首次 发 病 时 治疗 效果 较 好 ,此 后 病情 长 期 缓解 和 


























持续 者 各 占 10%， 余 者 病情 缓解 与 反复 间歇 发 作 常 交 蔡 。 
复 .大 多 


而 CD 以 慢性 渐进 型 多 见 , 部 分 自行 缓解 ， 常 有 反 
人 pg 急性 





病例 


对 所 有 一生 5-ASA 
了 .对 CD 则 作用 有 
了 让 剂 可 用 于 UC 和 CD 维 
。CD 术 后 给 予 5-ASA 或 6-MP/AZA 口服 ， 以 减轻 
复发 的 频率 及 严重 程度 。GCS 不 用 于 维持 疗法 。 
(四 ) 手术 治 a 在 治疗 过 程 中 , 约 放生 如 了 才 
始终 面临 着 手术 缓和 的 问题 .但 手术 治疗 不 能 治愈 
疾病 .接受 多 次 手术 的 概率 相当 常见 。 约 25% 一 30% UC 
者 需 手术 治疗 ,但 UC 的 外 科 切 除 结肠 被 认为 是 治 应 性 
治疗 
{ 五 ) 肿瘤 检测 
10 年 开始 .发生 结肠 癌 的 概率 好 比 - 般 人 妊 
5%~10 品 。 建 议 起 病 8 一 10 年 开始 每 1 一 2 年 次 结肠 秘 


检查 .随机 取样 活检 ，。 如 发 现 发 育 异 常 性 改变 ,好 行 下 全 岗 
除 术 。 













广泛 性 UC 和 CD 省. 从 诊断 后 8 一 
区 约 为 









Le 

















第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
表 18-6-7 ”炎症 性 肠 病 药物 治 治疗 方案 选择 
远 端 UC 三 泛 性 UG CD 
多 度 ”直肠 或 口服 5 ASA、 直 ”局 部 和 口服 5-ASA 无 并 发 症 时 可 仅 给 予 5-ASA、 肛 周 病变 时 给 予 抗 生 
肠 GCS 素 、 回 肠 和 (或 ) 右 半 结 肠 病变 时 给 予 GCS 
直肠 或 口服 5-ASA、 直 ”局 部 和 口服 5-ASA 口服 GCS、.AZA 或 6-MP、.MTX. 抗 TNF 
肠 GCS 


直肠 和 口服 5-ASA、 口 服 
或 静脉 GCS、 直 肠 GCS 
口服 或 静脉 GCS 十 AZA 
或 6-MP 


静脉 GCCS .静脉 CsA 
脉 IFX 





静止 期 ”口服 或 直肠 5-ASA .口服 口服 5-ASA、 口 服 AZA 
AZA 或 6-MP 或 6-MP 





口服 或 静脉 GCS 十 AZA 
或 6-MP 或 IFX 或 CsA 


A 或 静 “口服 或 静脉 GCS .皮下 或 肌 内 MTX、 静 脉 IFX 或 皮 


下 阿达 木 或 赛 妥 珠 单 搞 
静脉 IFX、 皮 下 阿达 木 或 赛 妥 珠 单 抗 
AZA 或 6-MP 或 MTX 


口服 抗生素 .AZA 或 6-MP .静脉 IFX 


注 :5ASA, 寺 氨基 水 杨 酸 ;6-MP.6- 硫 叶 险 ;AZA, 硫 哈 胡 叭 ;BUD. 布 地 东 德 ;,GCS， 精 皮 质 激 夫 ; MTX. 甲 伺 昌 叭 :IFX. 英 夫 利 昔 








总 之 ,IBD 的 发 病 率 在 我 国 呈 逐渐 上 升 的 趋势 ,因此 越 
来 越 受到 人 们 重视 。 随 着 IBD 基础 和 临床 研究 的 深入 发 
展 , 将 有 效 推动 炎症 性 肠 病 治疗 的 进展 。 
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第 十 一 节 吸收 不 良 综合 征 


陈 世 起 


豚 收 不 良 综合 征 (malabsorption syndrome) 是 一 种 因 














小 肠 对 党 新 物 质 消化 ,吸收 功能 障碍 .造成 萌 养 物质 不 能 目 
常 吸收 ,而 从 3 ; 

征 。 临 款 

服 收 了 淫 信 


吸收 4 
上 豚 收 不 良 
RN 利 


有 时 :和 候 阶 ， 
广 酸 在 细胞 内 的 再 此 化 引起 的 
成 的 消化 不 良 或 吸收 障 
上 的 妥 齿 及 胰 消 化 茸 的 缺乏 
消化 道 pH 值 的 改变 Pa 
采 小 肠 的 吸收 切 能 和 消化 动能 ; 全 
央 玉 至 的 消化 吸收 功能 不 全 .人 有 

























类 胶 性 肠 病 和 热带 口 炎 性 腹 演 等。 


【小 肠 吸收 生理 】 

小 肠 是 人 体 营 养 物 质 消化 吸收 的 主要 
长 度 约 5 一 7m。 小 肠 黏膜 表面 具有 环 状 皱 辟 
毛 结构 ,功能 面积 极 大 。 小 肠 夭 膜 吸收 细胞 呈 


更 部 位 ,成 人 平均 
毛利 微 级 
;柱状 ,有 面 



















向 肠 腔 内 的 出 状 缘 ,是 具有 特殊 功能 的 细胞 膜 . 表 而 含有 多 

种 酶 类 (如 双 糖 酶 , 低 聚 糖 酶 . 居 酶 叶酸 酶 .ATP 酵 和 

叶酸 结合 戎 等 ) 以 及 非 酶 的 华 白 质 受 体 和 第 萄 糖 兴 乳糖 、 
拨 基 酸 载体 等 ,具有 高 度 的 代谢 活性 。 

物质 的 吸收 在 小 肠 各 段 有 所 不 同 。 小 肠 近 段 ( 包 

插 直 一 指 肠 运 冀 和 绚 肠 近 端 ) 主 要 吸收 铁 、 钙 We 生 

索 ( 叶 酸 以 及 维生素 C.B 族 ， 但 不 吸收 维生素 Be )、 ee 

机 和 有 


酸 、 甘 油 一 酷 和 部 分 单 糖 。 小 肠 中 段 主要 吸收 部 分 单 
大 部 分 复 基 酸 。 小 肠 远 段 (回肠 末端 ) 对 肛 盐 和 维生素 
有 选择 性 吸收 作用 。 





病理 】 
吸收 不 良 综合 征 
见 的 乎 膜 可 从 正常 的 
活检 可 见 到 :机 叫 - 状 的 多 
a ett 









i 是 小 肠 绒 毛 鞭 缩 , 肉眼 所 
:为 平 绒 状 。 在 显 微 锐 下 
形态 不 规则 ， 人， 
状 细胞 减少 .上 皮下 层 有 

生 。 笑 腊 杜 状 上 皮 细 胞 变 低 平 . 胞 
人 I” 下 层 有 炎 性 纳 胞 增多 和 和 腺 体 增生 
: 状 工 皮 细胞 变 低 平 , 胞 浆 有 空 泡 , 核 大 小 不 - 
个 涪 。 有 些 病 例 可 见 舌 腊 粗 厚 , 旺 
此 外 , 肠 腔 可 有 不 同 称 
;由 最为 明显 ， 





















病因 与 分 类 】 


前 收 不 良 综合 征 放 






病因 很 多 .分 类 也 很 不 : 敏 .消化 吸 
县 过 程 中 征 何 环节 障 得 均 可 引起 有 吸收 不 良 综合 征 ， 吸收 不 





良 综合 征 的 病因 分 类 见 表 18-6-8。 
表 18-6-8 吸收 不 良 综合 


消化 不 充分 

骨 切 除 术 后 

ME 

胰 外 了 ee 
慢性 胰腺 

胰腺 癌 

中 性 纤维 化 

胰腺 功能 不 全 一 一 先 3 
胃 泌 来 
药物 


昌国 卫 你 度 作 全 / 微 团 形成 缺陷 


征 的 病因 分 类 








性 或 获得 性 
瘤 一 一 脂 酶 酸性 失 活 





: 质 性 病变 

胆汁 淤积 性 肝病 

0 细菌 过 度 生 长 
解剖 性 淤积 
输入 禅 淤积/ 盲 端 
祥 狭 窗 / 瘘 

胆 盐 肠 用 循环 受阻 

网 村 

克 罗 恩 病 

药物 (结合 胆 盐 或 使 之 沉淀 ) 


猫 膜 吸收 说 碍 /黏膜 缺失 
乙 切 除了 











a 


内 


便 皮 病 


一 新 盘 素 . 伐 酸 钙 














变 口 炎 性 腹泻 

便 皮 病 Whipple 病 
淋巴 瘤 放 射 性 肠炎 

嗜 酸 性 肠炎 
到 大 细胞 增多 症 

es 

热带 性 口 炎 性 腹 汽 移植 物 抗 宿主 病 

: 奖 病 
二 杰 六 族人 缺乏 

种 球 副 自 缺 乏 


无 此 各 | WA 





循环 障碍 
充血 性 心力 衰竭 
缩 窗 性 心包 炎 


淋巴 瘤 
淋巴 管 扩 张 
甸 系 腊 动 脉 嘲 样 便 化 
k 管 炎 
内 分 泌 和 代谢 性 疾病 
糖尿 病 
看 状 劳 腺 功能 减退 
并 有 功能 不 全 














【临床 表现 了 


吸收 不 良 综 合 征 由 于 营养 物质 、 维 生 ; 
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崇 以 及 电解 质 、 矿 








物质 等 吸收 障碍 .引起 一 系列 病理 生理 改变 ( 表 18-6-9) 。 
表 18-6-9 吸收 不 良 综合 征 的 临床 表现 及 
病理 生理 机 制 
症状 或 体征 发 病 机 制 

体重 减轻 /营养 不 良 ”食欲 缺乏 ,营养 吸收 不 良 

腹泻 水 和 电解 质 吸收 和 分 沁 障 碍 :二 
羟 胆 酸 和 脂肪 酸 吸 收 障碍 

胃 肠 胀气 未 吸收 的 碳水 化 合 物 在 细菌 作 
用 下 发 醇 

舌 炎 、 层 干裂 ,胃炎 铁 、 维 生 素 Bi 叶酸 及 维生素 A 
缺乏 

上 腹痛 肠 扩张 或 炎症 .胰腺 炎 

骨 痛 钙 、 维 生 素 了 D 吸收 不 良 , 蛋 白质 


手足 搞 反 ,感觉 异常 
虚弱 

夜 尿 

氮 质 血 症 , 低 血压 
闭经 ,性 欲 减退 


贫血 
出 血 


眼 干 燥 症 
周围 神经 病变 


皮炎 


【病理 生理 】 


(一 ) 消化 机 制 障碍 ”主要 指 
岩 肪 消化 不 良 尤 为 突出 。 胰 腺 


缺乏 , 骨 质 朴 松 

钙 利 镁 吸收 不 良 
贫血 ,电解 质 ( 特 别 
不 足 

水 吸收 延迟 , 低 钾 血 症 
体液 和 电解 质 不 足 

和 蛋白质 和 能 明 不 足 . 垂 体 功能 
铁 、 叶 酸 和 维生素 Bu 吸收 障碍 
维 各 吸收 不 良 , 洲 血 酶 原 
减少 

二 人 吸收 不 展 


是 钾 离 子 ) 


Di 缺乏 
素 入 、 锌 和 必 抽 脂肪 酸 缺 乏 






对 脂肪 、 糖 和 和 借入 质 的 消 
外 分 泌 功 能 不 全 是 








化 不 民 

老年 人 吸收 不 良 综合 征 较 常 见 的 原因 之 一 。 

动能 太 全 引起 的 鹃 收 不 良 因 胆 莽 浓度 降低 

舱 较 轻 : 胆 盐 缺 乏 时 影响 脂 溶 性 维 生 3 

都 可 关 结 合 性 胆 盐 的 合成 与 排泄 障 代 
(二 ) 黏膜 摄取 和 细胞 内 加 工 障碍 













功能 的 啼 收 细胞 依 党 细 哆 脂 类 组 分 的 溶解 性 将 


币 腔 粒 复合 体 的 脂肪 摄 入 胞 内 ,形成 乃 .| 
性 肠 闹 及 沫 毒性 肠炎 
9 隐 帘 细胞 增生 以 此 
[脂肪 的 结 梅 与 功能 个 健全 
(三 ) 淋巴 血 流转 运 障碍 Whipple 着 






时 吸收 绷 !1 
4 代 受 损 的 叹 收 织 胞 。 这 些 细 胞 加 





具有 

















1 胰腺 外 分 沁 


强 肪 海 一 


性 肝病 


et 构 和 
朋 趟 组 成 


\ 审 草 


员 、 较 不 





作 结 肠炎 ,小 肠 多 发 性 淋 已 瘤 、 小 肠 尝 粉 祥 变 等 可 敏 肠 比 受 


1973 
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损 , 使 小 肠 绒毛 剥脱 或 肿 账 变 
肪 吸收 不 良 。 

四 ) 肠 符 膜 异常 ” 肠 黏 膜 酶 缺乏 如 乳糖 酶 、 莽 糖 酶 、 
海北 糖 酶 缺乏 及 单 糖 转运 障碍 等 均 可 有 影响 小 肠 消化 和 吸收 
过 程 等 导致 吸收 不 良 。 

(五 ) 小 肠 运 动 障碍 “动力 过 速 如 甲状 腺 功能 亢进 等 ， 


形 ,导致 肠 淋巴 回流 障碍 和 脂 





让 | 影响 小 肠 吸 收 时 间 ; 动 力 过 缓 如 假 性 小 肠 梗 阻 . 硬 皮 病 , 导 


| 区“ 


| 至 小 细菌 过 度 度 生长 。 
(六 ) 小 肠 细菌 过 度 繁殖 ”细菌 分 解 营养 物质 产生 小 
分 子 脂肪 酸 、 凑 基 长 链 脂肪 酸 、 分 解 胆 盐 使 小 肠 吸收 水 和 电 


解 质 障碍 .并 使 肠 黏膜 细胞 向 肠 用 分 泌 水 ,电解质 增加, 引 
返 腹 演 。 


(七 ) 摄 入 不 易 吸收 的 物质 ip 磷 、 硫 及 
L 果 糖 的 大 其 摄 入 时 ,可 使 肠 腔 渗透 压 上 升 而 出 现 
至 腹泻 。 


二 三 
稀 便 其 






麦 胶 性 肠 病 


考 胶 性 肠 病 (gluten-induced enteropathy) 又 称 乳 糜 泻 
(celiac discase) , 非 热 带 性 脂肪 泻 (nontropic sprue) , 通 ; 常 以 
多 种 营养 物质 的 吸收 不 良 、 小 肠 绒毛 萎缩 和 在 饮食 中 去 除 
谷 贷 身 (麦角 蛋白 ) 后 临床 症状 改善 为 特征 。 本 病 在 北 匡 、 
北欧 ,澳大利亚 发 病 率 较 高 ,国内 很 少见 。 男 女 之 比 为 1 : 
1. 3 一 2 ,任何 年 龄 均 可 发 病 , 发 病 高 峰 年 龄 主要 是 儿童 与 青 
年 ,但 近年 来 老年 人 发 生 本 病 的 人 数 在 增多 。 


〖 病 因 与 发 病 机 制 】 
不 莉 与 进食 麦 粉 关系 密切 , 志 
未 ,发 病 机 制 是 


央 受 (gluten) 是 本 病 的 化 
: 进 传 ,免疫 和 麦 胶 饮食 相互 作用 的 


兵 因 


含 麦 胶 (俗称 面筋 ) 的 麦 粉 食物 异常 第 咸 、 
mint 

# :可 能 为 本 病 的 笋 病因 来 。 麦 米 含 有 让 
窗 的 生僻 必 和 及 估 本 ,应 用 电 瀛 技术 vod as.B.yY 利 8 











促 碌 索 。 a 赤 索 对 小 肠 笠 膜 具 有 毒性 ， 麦 胶 盘 白 对 肠 秋 腊 
猩 虚 性 在 继续 水 解 后 消失 : 正常 人 小 肠 黏 朋 黄 细 胞 内 有 和 多肽 
» 





,可 将 其 分 解 为 更 小 分 子 的 无 毒物 质 ,但 在 活动 性 乳 
蓝光 是 者 , 肠 笃 腊 细 胞 本 活性 不 是 ,不 能 将 其 分 解 而 致 病 。 
本 病 的 侈 疫病 理 研 究 发 现 .在 活动 性 乳 糜 演 患者 的 身 、 
小 肠 分 泌 物 及 天 中 可 检 出 醇 溶 雪 售 自 抗体 .近来 亦 可 上 
凡夫 腊 和 商 状 代 自 的 IgA 抗体 。 在 禁 食 娄 胶 腾 食 一 段 时 
如 后 , 格 进 帮 股 食物 时 ,患者 血清 中 溶血 补体 和 C3 急剧 下 
称 , 站 可 测 出 免疫 复合 体 ， 小 肠 翻 膜 活 检 可 和 见 到 于 皮 间 淋 
马 细 胞 展 乡 , 原 倍 增 租 ,其 中 主要 是 敏和 做 工 细胞 :体外 器 官 
冰 验 表明 十 细胞 激活 可 造成 小 肠 绒 毛 萎 缩 和 腺 体 隐 
以 二 均 可 提示 村 锋 是 麦 胶 旨 起 的 一 种 免疫 性 疾 放 
本 基 有 旭 乱 倾 曾 . 与 MMRC 基因 密 急 人 关 .已 观察 到 
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企 人 光 / 
洛 增 洁 ， 
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患者 家 届 中 和 多 人 得 病 , 在 家 族 中 的 无 症状 玫 , 可 检 出 有 了 醇 溶 
麦 蛋 白 、 网 状 蛋 白 及 肌 内 膜 蛋 白 抗 体 携带 者 





【病理 】 

主要 病理 变化 在 小 肠 黏 膜 ,病变 的 程度 和 范围 有 很 大 
的 差异 。 小 肠 黏膜 绒毛 鞭 缩 、 变 平 、 变 形 甚至 消失 。 表 层 环 
状 细胞 减少 ,上 皮下 层 有 炎 性 细胞 增多 利 腺 体 增生 。 夭 膜 
柱状 上 皮 细 胞 变 低 平 。 胞 浆 有 空 泡 : 核 大 小 不 一, 微 绒毛 模 
灶 不 清 。 有 些 病例 釉 膜 粗 厚 , 呈 慢 性 炎 变 ,绒毛 仍 存在 ,但 
杂乱 训 , 肠 用 可 有 不 同 程度 扩 大 。 

肠 茜 膜 细胞 的 酶 分 泌 减 少 ,如 二 裙 酶 二 卜 酶 沸 散 、 磷 
酸 酶 以 及 脱毛 酶 , 肠 液 及 肠 道 激素 分 泌 亦 减 少 。 因 此 .不 但 
肪 黏膜 吸收 面积 减少 ,吸收 功能 减低 , 酶 的 活性 也 下 降 , 导 
致 消化 食物 的 功能 减低 。 


【临床 表现 】 
本 病 的 临床 表现 实质 上 是 由 营养 物质 消化 吸收 障碍 而 
下 的 间 养 不 良 综合 征 下 ,上 床 表现 差异 很 大 .相当 多 的 中 者 
症状 很 轻 ,不 易 察觉 ,成 人 患者 的 表现 可 不 典型 ,常见 的 症 
状 和 体征 如 下 : 
(一 ) 腹泻 ,腹痛 80 和 一 97 吧 的 是 





腹泻 。 典 型 者 






旺 脂肪 泻 。 少 数 早期 或 轻型 病例 可 无 腹泻 ,甚至 可 有 便秘 ， 
党 被 漏诊 。 有 些 病例 伴 有 慢性 Nes 恶 ee 


一 ,几乎 为 必 有 表 
ete he 加 民 


(二 ) 体重 减轻 、 倦 仿 乏 力 “” 程度 
现 。 消瘦 ,乏力 主要 原因 为 蛋白 质 ,j 
水 、 缺 钾 、 食 欲 缺 乏 也 是 主要 因素 。 严 重病 例 可 : 

(三 ) 维生素 缺乏 及 电解 质 紊乱 钙 和 维 生 
可 臻 感觉 异常 ,皮质 玻 松 、 肯 软化 并 可 引起 骨 痛 。 维 生 系 
缺乏 可 致 出 血 倾 向 。 维 生 素 B 缺 乏 可 致 舌 炎 口 炎 口角 
炎 \ 脚 气 病 , 米 皮 病 样 色 等 。 维 生 迷 A 缺乏 可 致 毛 
赛 角 化 .角膜 干燥 、 守 。 半 数 以 上 患者 有 贫 
加 由 。 少 数 是 着 可 有 肌肉 让 病 及 栋 状 指 ( 趾 ) 。 

(四 ) 水 肿 , 发 热 及 夜 尿 增多 水肿 常见 .发 热 多 因 华 
发 碟 染 所 至 。 发 病 期 夜 康明 多 于 己 尿 品 , 可 有 JEA 肾病 、 
不 育 症 、 出 狂人 和 倾 向 。 











和 血 , 并 伴 有 


【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 贫血 常见 ,可 表现 为 大 红细胞 性 贫血 
或 小 红细胞 性 贫血 ,血清 刨 , 钠 , 饮 . 镁 下 降 . 血 浆 白 蛋白 、 朋 
网 酬 和 磅 脂 降低 ,凝血 得 原 时 间 征 长 。 

血 消 抗体 检测 :包括 抗 网 便 末 白 抗体 (ARA) 、 抗 获 及 
抗体 (AGA) 抗 平滑 肌 肌 内 膜 抗体 (EMA) 及 最 近 发 现 的 抗 
组 纵 转 谷 搞 酰胺 酶 (CTTG)， 

(二 ) 冻 脂 测定 和 脂肪 吸收 试验 ”最 简单 的 方法 是 装 
使 中 脂肪 满 的 检查 。 将 -新 鲜 标 本 涂 在 载 玻 片 上 于. 满 “ 滴 
散 加 热 数 秘 钟 后 即 形 成 脂肪 小 滴 , 用 苏丹 三 梁 
信 后 可 在 光 镜 下 观察 着 色 的 脂肪 潢 。 一 5 滴 i 襄 信和 锐 视 野 





hE 
A 





认为 阳性 ,存在 严重 的 脂肪 吸收 不 良 。 

Van de kamer 测定 法 能 更 全 面 地 评价 脂肪 吸收 不 良 。 
试验 方法 :连续 进食 标准 试 餐 ( 含 脂肪 60 一 100g/d)3 天 . 同 
时 测定 其 凑 脂 熏 3 天 , 取 其 每 日 平均 什 。 如 凑 脂 定量 二 6g/ 
d, 或 脂肪 吸收 率 三 95%, 均 可 认为 有 脂肪 吸收 不 良 。 

5C- 甘 汕 三 油 琶 酯 呼 气 试验 ;三 油 酸 酷 是 甘油 三 栈 的 
一 种 ,正常 在 小 肠 被 胰 酶 水 解 ,吸收 后 进一步 代谢 变 成 
COs ,从 肺 中 呼出 。 脂 肪 吸收 不 良 患者 口服 2C 标记 的 甘油 
三 油 酸 酯 后 ,6 小 时 内 由 肺 部 呼出 的 2C 标记 的 CO; 减少。 
本 法 简便 ,但 对 轻 度 胰 源 性 吸收 不 良 敏 感性 差 。 

(三 ) 蛋 自 质 吸 收 试验 ”对 状 便 的 所 排泄 一 的 测定 没 
有 广泛 应 用 于 检查 吸收 不 良 。 当 低 蛋 白 血 证 而 怀疑 蛋白 丢 
失 性 肠 病 时 ,可 测定 : - 抗 胰 蛋 白 清除 率 。 通过 测定 血清 
同一 时 间 收 集 的 凑 便 中 a- 抗 胰 和 蛋白 浓度 计算 ( 消 E 3 
便 中 浓 庶 XxX 体积 / 血 浓 座 )。 当 清除 率 二 25ml/d 时 考虑 与 
低 蛋 白 血 症 有 关 。 

(四 ) 碳水 化 合 物 吸收 试验 ” 凑 pH 测定 :碳水 化 合 ; 
吸收 不 良 常 有 水 演 而 类 量 多 ,未 消化 的 糖 类 经 肠 菌 酵 解 使 
类 便 pH 降低 。pH<<5. 5 提示 有 供水 化 合 物 吸 收 不 良 。 

(五 ) 乳糖 耐量 试验 ”主要 用 于 检查 乳糖 酶 缺乏 。 方 
法 为 口服 乳糖 50g, 以 后 在 30 分 钟 .60 分 钟 .90 分 钟 和 120 
分 钟 分 别 测 血糖 1 次 。 正 常人 血糖 水 平 上 升 .超过 空腹 
1 1mmol/1。 和 乳糖 酶 缺乏 者 .血糖 水 平 上 升 不 明显 . 湛 重 者 
出 现 咀 气 . 肠 鸣 \ 腹 海 、 上 腹痛 等 乳糖 不 耐 受 的 症状 。 本 试验 
不 饿 感 。 

(六 ) 其 他 小 肠 功 能 吸收 试验 

1. 右 旋 木 糖 (D-xylose) 吸 收 试验 ”方法 为 空腹 时 口服 
右 旋 木 祥 25g( 溶 于 250mg 水 中 ) ,再 饮水 250ml 以 促进 排 
飞 。 正 常 时 , 服 后 5 小 时 内 尿 中 可 排出 右 旋 木 糖 4. 5 一 5g， 
如 排出 量 3 一 4. 5g 为 可 疑 , 过 3g 者 可 肯定 为 小 肠 吸收 不 
良 ;或 测定 其 口服 2 小 时 血 浓度 ,正常 之 20mgy/dl。 肾 功能 
不 全 时 可 出 现 假 阴 性 : 改 用 口服 5g 右 旋 未 糖 替代 ,正常 人 
5 小 时 屎 内 排出 基 应 六 1.0 一 1 2g, 不 受 必 功能 影响 。 

2. 维生素 Bp 吸收 试验 (Schiling Test) 应 用 放射 性 
销 标 记 维生素 Bs 可 测定 回肠 下 段 的 吸收 功能 。 先 册 注 维 
生 求 Bz 1mg, 使 体内 库存 饱和 ,4 口服 ” 销 或 ” 销 标 记 的 
维 生 索 Bs 2ng, 测 定 48 小 时 内 屎 放射 性 含 显 。 应 > 
8% 一 10%。 在 回肠 功能 不 良 或 切除 后 , 肠 内 细菌 过 度 繁 第 
《如 家 祥 纤 合 征 ?时 : 展 内 排 基 均 低 于 正常 。 

3. “C- 甘 氮 胆 酸 呼 气 试验 11 服 CC 引 质 肌 酸 lo 
正 芝 大 绝 大 部 分 在 回肠 咀 收 .循环 到 时 上 蚌 再 排 入 胆道 。 仅 极 
小 部 分 排 到 结肠 调 从 类 中 排出 ; 另 一 部 分 则 代谢 成 CO, 通 
过 肺 排出。 正常 人 人 语 服 一 持 黎 胆 酸 后 .4 小 时 内 关内 CO: 
的 排 晶 量 二 总 晤 的 1% ,如 小 时 排出 是 三 8%。 在 小 肠 内 有 
大 鞭 细 萌 繁殖 | 肠 切 除 或 功能 失调 时 .由 须 旦 出 的 2CO: 和 
其 内 5C 的 排出 晤 明 显 增 多 .可 达 正 常人 的 10 信 。 

(七 ) 胰腺 功能 试验 在 入 性 胰腺 炎 


有 陈 炎 . 胰 及 











































和 胰腺 站 





第 六 章 肠 道 疾病 
肿 性 纤维 化 时 , 均 可 显示 异常 .以 助 胰 源 性 吸收 不 良 的 
诊断 。 

( 八 ) 骨 肠 X 线 检查 ”小肠 常 有 功能 性 改变 .多 见于 
空肠 中 段 及 远 端 ,主要 表现 为 肠 腔 扩 大 , 积 液 和 钢 剂 沉积 : 
肠 曲 分 节 晤 雪 片 状 分 布 现象 ;黏膜 皱 改 增 粗 或 肠 蛇 平滑 旺 
“ 腊 管 " 征 ; 钢 剂 通过 时 间 延 
骨 肠 道 其 他 器 质 性 病变 。 | 

( 九 ) 内 镜 检 查 应 用 插入 型 或 探 针 式 小 肠 镜 .借助 小 ， 
肠 同 动 , 缓 组 送 入 小 扬 .能 看 到 50%% 一 70 吕 的 小 肠 黏 膜 .并 
可 在 直 视 下 活检 。 人 小肠 吸收 不 良 时 ,黏膜 基本 特征 是 级 毛 
变 短 、 增 粗 、 倒 伏 及 和 剥脱 等 阎 缩 表现 。 











对 长 期 腹泻 体重 减轻 的 病例 .应 敬 惕 小 肠 吸收 不 良 的 
存在 。 诊 断 麦 胶 性 肠 病 首先 要 与 其 他 肠 道 器 质 性 疾病 、 胰 
腺 疾病 所 致 的 吸收 不 良 加 以 鉴别 。 根 据 浴 脂 、 骨 上 肠 X 线 检 
查 、 各 项 小 肠 吸收 试验 可 以 对 骸 收 不 良 的 性 质 有 初步 判断 . 
并 与 其 他 原因 的 吸收 不 良 病因 鉴别 。 醇 溶 麦 胶 租 白 、 抗 网 
硬 蛋白 抗体 (ARA) , 抗 禁 肝 抗 体 CAGA)、 抗 平 浓 肌 肌 内 有 蜡 
抗体 (EMA) 及 最 近 发 现 的 抗 组 织 转 谷 氨 酰胺 酶 (tTG) 等 
抗体 阳性 是 诊断 的 重要 依据 。 内 饶 以 及 小 肠 符 膜 活 组 织 检 
查 是 诊断 的 金 标准 ,但 仍 需要 经 治疗 试验 说 明 与 考 胶 有 关 ， 
才能 最 后 确定 病因 诊断 。 

















确定 诊断 后 .针对 病因 进行 综合 森 补 疗法 .以 饮食 疗法 
最 为 重要 。 

{一 ) 饮食 疗法 ”避免 食用 含 麦 胶 饮 食 ( 如 各 种 麦 类 ). 
如 将 面粉 中 面筋 去 掉 . 剩 余 的 淀粉 可 食用 。 原 则 上 以 高 蛋 
和 白 、 高 热量 、 低 脂肪 、 匹 刺激 、 易 消化 的 饮食 为 主 。 

(二 ) 对 症 治 疗 及 支持 疗法 ”包括 补充 各 种 维 生 索 从 、 
B 族 .C.DK 及 叶酸 。 纠 正 电解 质 平 衡 失调 .必要 时 可 条 
入 大 体 白 蛋白 或 输血 。 

(三 ) 肾上腺 皮质 激素 ”危重 病例 可 上 削 脉 : 
ACTH. 或 [ 服 滩 尼 松 。 有 时 能 改 蓓 小肠 吸 收 功能 .缓解 临 
床 症 状 .但 停 药 后 常 复 发 . 目 长 期 应 用 可 导致 水 . 钠 消 贸 .加 
重 低 钊 及 攻 质 玻 众 。 


二 、 热 带 口 炎 性 腹泻 











空肠 中 细 苗 过 度 繁 娠 引起 黏膜 项 构 和 功能 疏 灾 .后 期 梧 发 
镍 :临床 上 二 表现 为 腹 海 太 多 种 营养 献 世 .下 
有 要 在 热带 流行 .以 
任何 年 龄 均 可 患 病 ， 
寄生 旦 性 ( 热 沁 串 灾 福 腹 演 7 黄种 .后 省 的 经 型 义 称 热带 和 


肠 病 ， 






| 


。 轩 肠 X 线 检查 还 可 除外 











第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


隘 细 胞 浸润 ,导致 腹痛 、 腹 泻 、 体 重 减 经 等 消化 吸收 不 良 综 
【病因 】 合 征 。 病变 可 累及 全 身 各 脏 器 。 
本 病 病因 尚 不 完全 清楚 , 现 认为 可 能 由 一 种 或 多 种 病 
原 微生物 或 寄生 虫 ( 蓝 区 页 第 鞭毛 虫 ) 引 起 的 慢性 小 肠 感 【病因 与 发 病 机 制 了 
染 ,与 麦 胶 饮食 无 明确 关系 ,本 病 有 流行 性 .季节 性 ,本 地 居 现 已 明确 本 病 由 Whipple 菌 感染 所 致 。Whipple 菌 为 
民 或 外 来 旅游 者 均 可 得 病 , 广 谱 抗 生 素 治疗 有 效 ,但 娄 便 、 杆 状 ,其 宽 为 2. 0nm, 长 为 1.5 一 2. 5pm, 在 其 细胞 壁 外 有 
入 小 肠 内 容 物 以 及 肠 黏膜 中 未 发 现 病原 菌 。 营 养 缺乏 (如 蛋 ，， 三 层 革 兰 染色 阴性 的 浆 膜 样 结构 ,具有 特征 性 。 病 原 菌 经 
齐 白质 ,维生素 B 族 .叶酸 等 ) 可 能 与 本 病 有 关 , 但 不 是 重要 口 侵 入 ,可 侵犯 全 身 各 器 官 ,在 长 期 抗生素 治疗 后 ,患者 可 
的 病因 。 获 竣 傅 ,此 杆菌 亦 逐 浙 消 失 。 在 Whipple 患者 中 存在 持续 
或 暂时 性 的 免疫 缺陷 ,提示 免疫 反应 在 本 病 发 生 中 起 一 定 
【病理 】 作用 。 
小 肠 束 膜 绒毛 变形 不 规则 ,粗大 或 变 平 ; 呈 舌 形 、 浓 状 
或 扁平 ,卷曲 状 。 空 肠 黏膜 活 组 织 检查 有 腺 窜 变 长 , 腺 窗 细 【病理 】 
胞 核 肥大 , 嗜 银 细胞 增多 ,上 皮 细 胞 呈 方 形 或 扁平 形 , 杯 状 小 肠 为 最 主要 的 受累 部 位 。 肠 腔 扩张 , 肠 壁 肥厚 企 便 ， 
细胞 减少 。 上 皮 细 胞 酶 活力 减低 。 电 镜 检查 见 微 绒 毛 不 规 上 部 小 肠 明 显 炎症 浸润 ,肠系膜 及 肠 腔 动脉 周围 淋巴 结 有 种 
则 ,成 团 分 又 多 ,微粒 体 和 线粒体 均 有 增加 。 有 些 病 例 同时 大 ,切面 呈 筛 状 。 小 肠 鳍 膜 灰 暗 , 散 在 黄色 斑 块 。 镜 下 见 绒 





有 浅 表 性 或 萎缩 性 胃炎 。 毛 呈 检 状 , 近 段 小 肠 备 膜 内 巨 唆 细 胞 增多 ,PAS 染色 阳 性 ， 
其 中 有 镰 状 颗粒 ,电镜 下 见 其 为 杆 状 细菌 组 成 。 另 可 见 杆 
【临床 表现 】 状 细菌 广泛 存在 于 小 肠 上 皮 细 胞 .淋巴 细 胞 ,毛细 血管 上 皮 


本 病 除 有 舌 炎 口角 炎 体 征 外 , 尚 有 乏力 腹痛 \ 腹 海 ， ”细胞 ,平滑 肌 细胞 ,多 形 核 粒 细胞 , 浆 细胞 以 及 肥大 细胞 内 。 

其 大 便 每 日 1 一 2 次 ,或 十 多 次 ,类 便便 大 , 旦 糊 状 , 色 淡 恶 。 除 小 肠 黏 膜 外 ,在 心肺 . 听 、 上 胰 、 食 管 、 胃 、 后 腹膜 以 及 全身 

奥 , 油 胀 泡沫 状 , 约 30 兴 的 病例 有 脂肪 泻 及 低 白 蛋白 血 症 ， 。 淋巴 结 等 均 可 侵犯 。 

口服 蛋白 耐量 试验 显示 吸收 延缓 。50 兴 的 患者 有 葡萄 要 阶 

生 不 正常 , 约 90 吧 的 病例 木 糖 吸 收 试验 尿 排出 基 减 少 . 维 “【 临 床 表现 】 

生 素 和 及 Bl 吸收 试验 亦 不 正常。 本 病症 状 无 特异 性 。 最 常见 的 消化 道 症 状 是 腹泻、 消 
瘦 ,20 中 ~30 中 患者 可 有 肠 黏 膜 隐 性 出 血 ,5 吧 可 出 现 腹水 。 

【诊断 】 另外 ,65 吕 一 90 吧 的 患者 有 间歇 性 发 作 的 游 走 性 关节 炎 或 

根据 发 病 地 区 ,临床 表现 小肠 吸 收 功能 减损 以 及 小 肠 关节 痢 症 状 , 且 多 为 多 关节 受 沦 ,在 关节 炎 出 现 前 ,有 的 串 

活 组 织 病 理 表 现 可 作出 诊断 。 本 病 应 与 肠 竟 第 鞭毛 虫 病 、 ”者 已 有 腹泻 ,逐渐 出 现 脂肪 海 ,有 典型 小 肠 吸 收 不 良 症状 。 

肠 阿 米 巴 病 、 炎 症 性 扬 病 , 竣 胶 性 肠 病 以 及 维生素 BB 缺乏 个 别 病例 可 无 腹泻 , 仅 有 腹痛 与 低热 。 其 他 表现 包括 人 金 身 

症 相 鉴别 。 淋巴 结 种 大 、 脾 大 等 ,少数 病例 可 蛙 及 中 枢 神经 系统 ,出 现 
定位 体征 和 神经 精神 症状 。 

【治疗 】 


首先 给 予 营 养 丰富 的 饮食 ,适当 补液 ,纠正 电解 质 平移 
失调 。 腹 次 次 数 过 多 者 给 予 止 演 剂 。 维 生 素 Bi .叶酸 治疗 长 期 有 关节 痛 伴 有 上 腹 海 ,或 同时 有 全 身 淋巴 结 肿 大 ,应 
时 间 要 维持 1 年 。 同时 给 予 抗 生 泰 治疗 .口服 四 环 素 考虑 本 病 可 能 。 木 糖 坛 验 有 吸收 功能 减损 ;小 肠 颖 膜 活 组 
次 /是 , 共 1 个 月 ,随后 改 为 2 次 /H, 共 5~6 个 ” 织 检 查 有 了 PAS 阴性 物质 ,电镜 证 实 有 Whipple 杆菌 可 作出 

月 . 应用 借 腔 类 药 同 样 有 效 , 线 伐 晓 唑 (sulfasuxidine) 池 


上.08 和 次 7 日 .口服 工 个 月 ,后 改 为 2 次 /日 . 共 5 个 月 。 经 
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证 滞 疗 后 贫血 及 再 炎 迅 速 恢复 .食欲 好 转 ,体重 增加 ,上 肠 狐 
脐 病 竹 有 改善 . 肠 犁 膜 酶 活力 增加 。 有 些 病例 对 治疗 反应 ” 〖 治 疗 】 


很 名 :证 状 及 吸收 不 良 持续 很 氏 时 间 , 因 此 治疗 时 间 要 长 。 


除 对 钙 治疗 外 , 主要 是 抗 生 索 治疗 。 普 从 卡 因 青 每 索 


碟 






G120 万 品 及 
三 、Whipple 汤 大 ,后 改 为 四 环 素 


Whipple 匡 Cwhipple disease) , 义 称 肠 源 性 脂肪 代谢 许 消 类 洁 数 用 至 数 年 ,组 织 学 
租 基 和 畦 下 为 小 肠 攻 膜 和 肠系膜 灌 巴 结 内 依 有 糖 重 语 的 巨 


索 
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第 十 二 节 ， 原 发 性 小 肠 肿 瘤 


沈 锡 中 杨 苇 敏 
小 肠 约 占 全 消化 道 长 度 的 75%, 但 发 生 在 小 肠 的 肿瘤 

仪 占 消化 道 肝癌 的 1%~5%。 其 中 恶性 肿瘤 约 占 3 入 , 诺 
性 肿瘤 占 1/4。 小 肠 肿 瘤 Csmall intestinal tumors) 发 病 率 
低 可 能 与 下 列 因素 有 关 :@ 液 状 食 糜 对 小 肠 黏膜 机 械 性 刺 
激 小 ;@@ 小 肠 蜂 动 快 ,使 小 肠 黏 膜 接触 潜在 的 致癌 物质 时 间 
减 短 ;@@ 碱 性 小 肠 液 及 高 浓度 的 苯 并 紫 关 基 化 酶 可 以 使 渤 
在 的 致癌 物质 失去 作用 ; 合 小 肠 备 黏膜 内 有 大 量 桨 细胞 和 密 
集 的 淋巴 细胞 ,具有 强大 的 免疫 功能 。 其 他 可 能 的 因素 如 
小 肠 腔 内 细菌 较 少 , 因 而 有 致癌 潜能 的 一 些 细菌 代谢 产物 
的 浓度 低 ;小 肠 黏 膜 干 细胞 位 于 隐 帘 基底 层 深 处 ,接触 致癌 
物 较 少 等 。 小 肠 肿 瘤 根 据 其 组 织 发 生 来 源 及 良 、 恶 性 可 分 
类 ( 表 18-6-10) ,另外 起 源 于 间 叶 组 织 的 间 质 质 交 .具有 恶性 
潜能 。 





(一 ) 小 肠 间 质 瘤 ” 届 骨 肠 间 质 瘤 (GIST)。 包 括 过 
去 被 诊断 为 平滑 肌 源 性 (平滑 肌 瘤 .平滑 肌肉 瘤 . 平 消 肌 


母 细胞 狼 ) 或 神经 源 性 ( 胃 肠 自主 神经 肿瘤 ?的 肠 道 间 咱 
用 将 ,在 生物 学 行为 方面 表现 为 从 良性 到 明显 恶性 的 连 
绪 谱系 (参见 本 章 第 二 节 “ 胃 肠 道 间 质 痪 ”和 其 他 消化 系 
统 疾病 )。 
(二 ) 小 肠 良性 肿瘤 小肠 良性 肿 况 (benign tumors 
of Small intestine) 较 少见 ,好 发 于 回肠 ,空肠 其 次 , |- 二 指 
肠 服 少见 。 良 性 肿瘤 通常 根据 组 织 来 源 分 类 , 非 上 皮 性 来 
源 的 肿瘤 发 病 率 依次 为 平滑 肌 瘤 ,脂肪 瘤 、. 血 管 瘤 、 神 经 纤 
.纤维 注 和 淋巴 管 瘤 .后 者 其 为 军 见 。 南 上 皮 性 肿瘤 如 
腺 闯 是 所 有 小 肠 良 性 肿 冶 中 最 常见 的 。 发 病 年 龄 多 见于 
和 0 岁 左 有 有 ,男女 发 病案 相近 。 




















第 六 章 肠 道 疾病 
表 18-6-10 ” 原 发 性 小 肠 肿瘤 分 类 








组 织 起 源 良性 恶性 
上 皮 性 腺 瘤 , 上 皮 性 腺 癌 、 类 癌 、 转 移 癌 
良性 息肉 
非 上 皮 性 
淋巴 组 织 ”免疫 增生 性 小 非 牌 奇 金 淋巴 瘤 、 堆 
起 疾病 (如 地 奇 金 病 、.Kaposi 肉瘤 
中 海 淋巴 瘤 ) 
淋巴 管 痛 淋巴 管 肉 瘤 
脂肪 后 肪 瘤 脂肪 肉瘤 
纤维 纤维 瘤 纤维 肉瘤 
血管 血管 瘤 血管 内 皮肉 瘤 
神经 神经 纤维 瘤 、 恶性 神经 纤维 瘤 、 恶 
神经 ve \ 节 性 神经 蒜 瘤 、 恶 性 节 
细胞 神经 总 细胞 神经 瘤 
间 叶 组 织 问 质 冶 ( 和 性 
其 他 组 织 Peutz-Jeghers 
息肉 
1. 脂肪 癌 ”发 病 率 次 于 平滑 肌 瘤 ,好 发 于 回肠 末端 ， 


轨 有 明显 的 界限 .为 一 脂肪 组 织 肿块 。 
也 可 向 浆 膜 层 生 长 而 突 


起源 于 苍 膜 下 层 , 肿 浪 
自 黏 膜 下 膨胀 性 长 大 而 压迫 肠 腔 ， 





We 肠 套 付 发 生 率 达 50 冯 , 故 临 床 表 现 以 肠 梗阻 多 
脂肪 瘤 偶 因 血管 丰富 而 被 误 认 为 血管 瘤 ; 脂 肪 坏死 时 
ea 误 认 为 肉瘤 者 。 


2. 腺 癌 ”起源 十 小肠 上 皮 细 胞 。 瘤 体 上 有 分 化 程度 
不 同 的 腺 泡 . 腺 细胞 。 腺 瘤 可 以 是 单个 或 多 个 大 小 不 等 .也 
可 成 串 办 及 整个 小 肠 段 。 临 床 表 现 以 肠 梗阻 多 见 。 其 中 绒 
毛 状 腺 瘤 容易 癌变 。 

3. 纤维 瘤 ” 是 较 少见 的 一 种 界限 清楚 的 小 鼎 和 肿瘤. 由 
致密 的 胶原 这 及 多 少 不 等 的 成 纤维 细胞 所 组 成 .可 内 及 医 
或 浆 膜 层 。 纤 维 瘤 有 纤维 肌 辣 、 神 经 纤维 闻 、 
型 ,临床 表现 以 肠 套 益 为 多 。 

4. Oe 最 党 ne 
有 家 族 中。 参见 本 篇 第 六 章 第 五 节 " 轩 肠 道 息肉 及 踪 传 性 
疾病 ”。 

5. 十 二 指 肠 腺 黏液 囊肿 ”是 很 少见 的 一 种 良性 有 昨 阁 ， 
好 发 于 中 老年 .肿瘤 大 小 不 一 .可 为 多 个 ,直径 约 2cm. 赛 肿 
位 于 上 二 指 肠 条 膜 下 .可 有 小 孔 与 肠 腔 相通 ,分泌 出 自 常 的 
茜 液 。 病理 表现 为 立方 形 或 柱状 上皮 细 胞 。 

(三 ) 小 肠 恶 性 肿瘤 ”小 上 肠 亚 
of small intestine) 约 占 骨 肠 道 全 部 恶 


涩 性 多 于 女性 约 2 信 .在 45 岁 














Peutz-Jecghers 综合 征 . 


性 肿 注 iCmalignant tumor 
肿瘤 的 2% 一 3 


以 后 叫 病 率 上 升 .60 一 70 岁 












较 多 。 原 发 性 小 肠 恶 性 种 疗 分 为 四 类 : 闫 淋巴 
窗 和 办 注 。 其 他 少 氟 的 尚 有 轨 me 等 、 
1. 腺 癌 占 小 肠 赤 性 种 贸 的 半数 .55 5 发 生 于 十指 


E 








o) 2. 类 癌 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
世 : 其 次 为 空肠 上 段 。 多 为 高 .中 分 化 型 腺 冶 。 往 往 呈 息肉 


伴 增 生 或 浸润 型 .并 可 引起 腹 抉 ,梗阻 、 pe 
要 临床 症状 。 除 可 向 局 部 淋巴 结 转移 外 ， ni 
和 \ 骨 和 肾 上 蛛 。 小 肠 腺 癌 有 时 还 可 同时 有 两 个 原 发 癌 灶 ， 
另 一 个 瘤 灶 可 位 于 结肠 .乳房 \ 胰 , 肾 . 子 宫颈 ,直肠 或 乙 状 
结肠 。 





于 由 


占 小 肠 恶 性 肿瘤 的 30%~40% ,多 起 源 于 远 
ol 2 有 久 尖 守 | 参见 本 篇 第 六 章 第 三 节 " 胃 肠 道 神 
经 内 分 泌 肿 瘤 

3. 恶性 淋巴 瘤 ” 原 发 性 小 肠 恶 性 淋巴 瘤 多 为 非 往 奇 
金 淋 巴 瘤 .发 生 部 位 以 回肠 最 多 ,十 二 指 肠 少见 。 临 床 主要 
症状 为 腹痛 、 上 腹 抉 . 间 哑 性 黑 便 , 肠 段 如 被 广泛 浸润 或 肿瘤 
压迫 ,淋巴 管 阻塞 则 可 出 现 吸 收 不 良 综合 征 。 本 病 须 与 肠 
结核 , 克 罗 恩 病 、 真 菌 性 肠炎 、 乳 糜 洒 鉴别 外 , 尚 须 与 继 发 性 
小 肠 恶 性 肿瘤 和 小 肠 a 重 链 病 区 分 ,后 者 是 一 种 好 发 于 空 
肠 的 浆 细 胞 增殖 病 . 

4. 其 他 ”如 恶性 黑色 素 瘤 等 

















【临床 表现 】 

小 肠 肿瘤 缺乏 特异 性 临床 表现 。 良 性 肿瘤 多 数 无 症 
状 , 部 分 以 急 股 症 或 腹部 包 块 而 就 诊 , 过 去 主要 靠 手 术 和 己 
解 意外 发 现 。 恶 性 肿瘤 常 在 中 晚期 才 出 现 症状 ,临床 表现 
多 样 .复杂 且 无 规律 ,主要 临床 表现 有 : 
















(一 ) 腹痛 ”腹痛 为 最 常见 症状 ,出 现 较 早 ,轻重 不 一 ， 
隐匿 无 规律 , 呈 慢 性 ` 间 砍 性 和 进行 性 加 重 的 过 程 。 腹 痛 可 
内 肠 梗 阻 、 肿 1 肠管 师 动 失调 以 及 癌 体 中 心 坏 死 继 发 


\ 穿 孔 引 起 。 腹 首部 位 与 肿瘤 位 置 有 关 。 


(二 ) 腹 块 ”是 常见 体征 之 一 , 约 占 40%%, 部 分 患者 以 
腹部 肿 抉 为 主诉 ;恶性 肿瘤 腹部 肿块 发 生 率 次 于 良性 
用 将 

消化 道 出 血 占 185 芭 一 27.9%。 主要 是 由 于 肿 






内 


深 疡 ,坏人 娃 所 到 
, 问 质 交 和 淋巴 痛 次 之 
肠 梗阻 





是 性 肿瘤 中 消化 道 出 血 以 腺 
。 良 性 肿 净 以 血管 瘤 为 多 。 

i 21. ep 5 办, 多 为 不 完全 性 肠 

如 肿瘤 带动 肠管 扭转 ， 








(四 
重阳 :呕吐 ,上 腹胀 症状 不 十 分 明显 ，。 


可 造成 绞 罕 性 肠 神 阳 

(五 ) 肠 穿孔 及 腹膜 炎 穿 孔 发 生 率 为 8.4%, 其 中 恶 
性 肿 净 发 生 穿 礼 者 12 癌 一 19.4%, 良 性 肿 闻 为 2%。 穿孔 
的 主要 原因 是 肠 壁 江 疡 ,坏死 感染 ,可 导 和 至 股 膜 炎 . 死 亡 康 
商 。 涂 开 述 临床 表现 外 .小 路 肿瘤 常 可 出 现 股海 ,发 热 \ 腹 
力 、. 贫 血 、 消 着 等 症状 。 恶性 肿瘤 广泛 浸润 可 压迫 淋 
巴 管 引起 乳 糜 海 ,小 肠 吸收 不 良 \ 低 弓 自 血 症 、 水 肿 、 患 病 
质 , 腹 水 及 十 处 转移 等 症状 

















〖 诊 断 了 


才 于 水 鼎 月 





1 扩 


卜 证 状 不 特异 ,常常 被 征 误 诊 
基 性 的 腹 基 ,消化 道 吾 血 和 有 申 便 





阻 的 患者 :应 考虑 是 否 存在 小 肠 肿瘤 的 可 能 。 黄 癌 的 出 现 
往往 是 肿瘤 累及 十 二 指 肠 第 一 和 第 二 段 ,或 肝 胰 谈 腹 部 ,并 
以 无 痛 性 黄 癌 区 分 于 胆石 症 。 不 明 诛 因 的 营养 不 良 ` 贫 血 、 
体重 下 降 也 要 考虑 小 肠 肿瘤 的 可 能 。 影 像 及 内 镜 技术 的 进 
步 ,大 大 提高 了 小 肠 肿瘤 的 诊断 率 。 目 前 常用 的 诊断 小 肠 
用 痪 的 市 疆 有 A 小 肠 CT/MRI 造影 \ 小 肠 镜 、 胶 变 内 
镑 .选择 性 血管 造影 术 .腹腔 镜 等 。 腹 部 平 片 可 显示 出 小 肠 
梗阻 的 典型 征象 。 患 者 有 腹痛 和 出 血 怀疑 小 肠 肿 痛 又 未 出 
现 明 显 醒 阻 时 可 行 气 钢 双 重 对 比 X 线 检查 ,小 肠 稀 钢 灌 肠 














可 能 显示 竹 膜 认 乱 、 息 肉 样 病变 , 充 列 缺损 ,小 肠 祥 固定 和 
小 肠 膀 肿 瘤 突出 ,及 瘤 肿 包 绕 肠 管 出 现 的 环 状 狭窄 (napkin 


上 


ring) ,都 是 提示 小 肠 肿 瘤 的 重要 线索 。 乡 排 小 肠 CT 造影， 

具有 无 创伤 性 ,费用 较 低 . 对 病灶 空间 分 辩 举 高 等 优点 ,可 
作为 小 肠 肿 痛 诊 断 的 首选 方法 :对 于 小 肠 恶 性 肿瘤 ,小 肠 
CT 造影 与 小 肠 镜 相 比 可 更 好 地 了 解 肿瘤 的 范围 ,与 肠 辟 
和 周围 组 织 的 关系 以 及 有 无 于 脏 、 腹 腔 转 移 。 小 肠 MRI 造 
影 在 对 小 肠 肿瘤 性 质 判断 方面 优 于 CT。 如 无 梗阻 存在 ， 
胶 吕 内 镜 也 是 可 以 选择 的 诊断 手段 受 。 小 肠 镜 对 小 肠 肿 瘤 的 

诊断 具有 明确 的 价值 ,理论 上 能 观察 到 整个 小 肠 . 且 能 进行 
病理 活检 ,是 一 种 较 理 想 的 确诊 手段 。PET/CT 检查 费用 
昂贵 ,但 可 以 选择 性 应 用 于 GIST 以 及 小 肠 类 弟 ji 
俩 。 选 择 性 肠系膜 上 动脉 造影 对 血管 注 、 血 管 
瘤 . 腺 冶 等 诊断 意义 较 大 。 如 造影 时 出 血 量 马 0. 5 一 1mM 
min, 可 显示 造影 剂 从 血管 内 溢出 ;对 病灶 部 位 的 判断 有 一 
定 的 帮助 。 












小 肠 肿瘤 治疗 原则 以 手术 切除 为 首选 ,良性 肿瘤 切除 
可 达 100%。 对 小 有 \ 肠 恶性 肿瘤 ,应 尽 可 能 行 根治 手术 。 
:性 程度 商 , 其 手术 切除 后 的 5 年 生存 率 也 仅 15% 六 
35%。 对 可 疑 小 肠 肿 瘤 的 信者 手术 探查 是 必要 的 ,并 要 与 
回肠 末端 多 见 的 克 罗 恩 病 相 区 分 。 小 肠 恶 性 肿 姜 对 放疗 不 
敏感 , 且 正常 小 肠 黏 膜 放 射 反应 较 大 ， ore 

转移 性 肿瘤 外 ,一 般 不 主张 放疗 。 小 肠 恶 性 肿瘤 化 疗 有 效 
党 也 仅 50%, 建 议 采用 联合 化 疗 方案 。 间 质 六 治疗 参见 全 
普 第 二 节 " 肯 肠 道 问 质 痛 ”。 











参考 文献 
1，Mieutinen M. Lasota J. Histopathology of gastrointestinal 
stromal tumor. J Surg (ncol.2011.104(8) :865-873. 


2. Soyer P，Boudiaf M, Fishman EK. et al. 


Imaging of 
malignant neoplasms of the mesenterie small bowel: new trends 
and perspectives. Crit Rev (ncol Hematol.2011,80(1):10-30. 

3. Charles DB, Faigel DO, Neoplasms of the small and large 
tesunes Lee Goldiman, Andrew 1 Schafer ,Goldman’s Cecil Medi 


Cine, 24ib ed USA: Elsevier Saunders, 2012:1278 1289. 





第 六 章 肠 道 疾病 
于 极度 增生 状态 .导致 腺 癌 样 息肉 形成 .最 终 赔 变 为 恶性 


第 十 三节 大 肠 癌 mm 
(二 ) 遗传 因素 ” 约 20% 的 大 肠 癌 归 因 危 险 度 与 址 传 
背景 有 关 。 近 亲 中 有 1 人 患 大 肠 癌 者 .其 本 身 目 此 病 的 危 
大 肠 癌 (colorectal carcinoma, CRC) 包 括 结 肠 癌 和 直肠 ”” 险 度 为 2: 更 多 亲属 患 此 病 的 危险 度 更 大 。 目 前 已 确定 两 
瘤 ,是 我 国 常见 的 消化 道 恶性 肿瘤 ， 在 西方 发 达 国 家 ,CRC ”种 易 患 大 肠 癌 的 遗传 件 综 合 征 : 家族 性 腺 瘤 性 息肉 病 
这 和 抬 着 国人 生活 水 平 的 (familial adenomatous polyposis.FAP) 。 四 踪 传 性 非 息肉 | ? 
提高 和 人 饮食 习惯 的 改变 ,我 国 CRC 发 病 率 亦 逐 年 提高 ,已 病 性 大 肠 瘤 (hereditary nonpolyposis colorectal cancer. 属 | 
路 居 第 3~5 位 。2007 年 全 国 肿瘤 登记 地 区 CRC 发 病 率 。 HNPCC)。 


陈 世 元 












男性 为 32.5/10 万 ,女性 为 26.7/10 万 ,死亡 率 男性 为 大 肠 冶 的 发 生发 展 是 一 个 多 阶段 的 、 涉 及 多 基因 改变 
15.6/40 万 ,女性 为 12. 7/10 万 。 大 肠 辣 的 发 病 年 龄 以 。 积累 的 复杂 过 程 , 即 由 正常 上 皮 转 化 为 上 皮 过 度 增生 、 腺 冯 








人 ~50 岁 为 最 多 ,男女 比率 , 约 为 1. 6 : 1。 发 病 与 生活 方 。 的 形成 , 腺 痛 伴 不 典型 增生 ,并 演进 至 冶 及 冶 的 浸润 与 转 
式 ,站 传 及 大 肠 腺 瘤 等 关系 密切 。 移 .先后 发 生 了 许多 癌 基 办 的 激活 、 错 配 修复 基因 (MMR) 
的 突变 以 及 抑 冶 基 因 的 失 活 与 缺 如 。 最 常见 的 有 :APC、 
【病因 】 MCC 基因 的 突变 ,MMR 基因 失 活 . K-ras 基因 突变 . 抑 瘤 
(一 ) 生活 方式 ”研究 认为 ,长 期 高 脂 、 低 纤维 , 低 钙 高 。 基因 DCC 的 缺失 . 捉 癌 基因 P53 的 突变 与 缺失 .以 及 

砚 饮 食 是 大 肠 癌 发 病 的 危险 因素 ,可 促使 人 类 大 肠 细胞 处 。 mmi23 改变 等 (图 18-6-1)。 

















基因 : APC MCC, MMR K-ras DCC p53 nm23， 其 他 
Te 
党 皮 期 期 期 润 
细 增 腺 腺 腺 转 
胞 生 痛 瘤 痛 肿 移 








染色 体 : 5q 5q 12p 18q 17p 
改变 :突变 ,缺失 “突变 缺失 ,突变 ?》 ”突变 ,缺失 ”缺失 ,突变 ? 
图 18-6-1 大 肠 癌 发 生发 展 的 分 子 遗 传 学 模式 图 


(三 ) 大 肠 腺 瘤 ” 从 腺 瘤 演 变 为 大 肠 癌 平均 10 一 15 ”持续 分 泌 胆 计 并 直接 进入 肠 道 ,造成 肝肠 循环 次 数 增加 . 初 
年 ,但 也 可 终生 不 变 。 根 据 腺 瘤 中 绒毛 状 成 分 所 占 比 例 不 ”级 胆 酸 与 肠 道 厌 氧 菌 接触 增多 ,次 级 胆 酸 含量 增加 ,对 大 肠 
癌 , 可 分 为 管状 腺 瘤 ( 绒 毛 成 分 在 20% 以 下 )、 混 合 性 腺 瘤 。 ”上 皮 细 胞 的 损害 加 强 。 原 发 性 与 获得 性 免疫 缺陷 症 也 可 能 
(绒毛 成 分 占 20 站 一 80 儿 ) 和 绒毛 状 腺 瘤 (绒毛 成 分 在 80 中。 与 本 病 发 生 有 关 。 
以 上 ,又 称 乳 头 状 腺 瘤 )。 临 床 发 现 的 腺 瘤 中 管状 腺 瘤 、 混 

















合 性 腺 疤 , 纵 毛 状 腺 况 分 别 占 70%、10% 与 20%, 三 者 的 辣 ” 【病理 了 
变 率 分 别 为 5 中 一 9 踊 20 中 一 30 交 及 40 中 一 4 外。 一 般 这 大 肠 癌 绝 大 部 分 为 单个 .2 站 一 9 中 同时 或 先后 发 生 一 
2em、 绒 毛 状 腺 镁 、 伴 有 重度 不 典型 增生 、 广 基 腺 癌 癌 变 的 。 个 以 上 的 癌 肿 , 即 多 原 发 大 肠 癌 。 大 肠 癌 好 发 部 位 是 直肠 








慨 率 较 大 。 与 乙状结肠 . 约 占 75% 一 80% ,其 次 为 盲肠 及 升 结肠 .再 次 
(四 ) 大 肠 慢性 炎症 ”慢性 非 为 结肠 肝 晶 、 降 结 肠 . 横 结肠 及 结肠 脾 曲 。 在 大 场 六 
特别 是 合并 有 原 发 性 硬化 性 胆管 炎 的 患者 大 肠 家 和 地 区 ,直肠 及 乙 状 结 
比 正常 人 高 出 5 一 10 倍 。 血 吸虫 病 、 慢 性 色 与 升 结肠 癌 发 病 率 不 断 上 升 。 出 | 
性 阿 米 巴 肠 病 以 及 克 罗 恩 病 发 生 大 肠 癌 的 几率 均 比 同年。 侧 大 肠 . 因 此 推广 应 用 电子 结肠 镜 进 行 全 结肠 检查 .在 大 帕 
炎 性 或 假 性 息肉 基础 上 癌 的 诊断 中 日 趋 重要 。 
大 肠 癌 的 大 体形 态 随 病 期 而 不 同 .可 分 为 时 期 大 肠 癌 
和 进展 期 大 畅 癌 。 
(一 ) 早期 大 肠 总 

上 







下 














因素 ” 亚 俏 胺 类 





上 合 物 中 致 瘤 物 可 能 是 
肠 六 的 敏 病因 来 之 一 。 放 射线 损害 也 可 能 是 第 病因 求 ,和 
入 放 射 治疗 后 15 年 患 和 危险 性 开始 上 升 。 近 年 ”黏膜 下 层 者 。 其 中 限于 

究 认 为 .加 鉴 切除 术 后 的 患者 大 肠 六 和 车 商 于 膜 下 层 但 未 侵 必 肠 壁 员 层 者 为 " 符 异 下 层 但 | 对 舌 脐 下 
由 常人 豆 , 而 县 多 见于 近 端 结肠 ， 可 能 与 胆 弄 切除 后 肝脏 屋内 有 十 富 的 脉 管 .因此 部 分 发 生 滚 巴结 转 
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早期 


大 肠 儿 是 指 原 发 村 肿 擅 限于 
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第 十 八 篇 “消化 系统 疾病 


移 甚或 血 道 转移 。WHO 消化 道 肿瘤 分 类 将 黏膜 层 内 有 
溉 润 的 病变 亦 称 之 为 “高 级 别 上 皮 内 瘤 变 ”。 早 期 大 肠 癌 
大 体 分 类 可 分 为 3 型 :@ 息 肉 隆起 型 ( 工 型 ) ,此 型 中 多 数 
为 黏膜 内 瘤 。@@ 扁 平 隆起 型 (TI ) ,肿瘤 如 分 币 状 隆起 于 
黏膜 表面 。 此 型 中 多 数 为 黏膜 下 层 瘤 。 轩 扁平 隆起 伴 溃 
疡 型 ( 焉 型) 肿瘤 如 小 盘 状 ,边缘 隆起 ,中 心 止 陷 。 此 型 均 
中 为 笑 腊 下 层 冶 ， 
,| (二 ) 进展 期 大 肠 癌 ” 当 癌 浸润 已 超越 黏膜 下 层 而 达 
肠 壁 肌 层 或 更 深层 时 归于 进展 期 大 肠 癌 。 其 大 体 分 型 可 分 
为 4 型 ,其 中 以 隆起 型 和 溃疡 型 多 见 , 胶 样 型 少见 。 

1. 隆起 型 ” 癌 体 大 , 质 软 ,又 称 休 样 癌 , 肿 瘤 的 主体 向 

肠 腔 内 突出 , 呈 结 节 状 .息肉 状 或 菜花 样 隆 起 ,境界 清楚 ,有 
ee 多 发 于 右 半 结 肠 和 直肠 壶 腹部 ,特别 是 盲肠 。 

溃疡 型 ” 瘤 体 一 般 较 小 ,早期 形成 溃疡 , 溃疡 底 可 

Ss 穿 透 肠 壁 侵 人 邻近 器 官 和 组 织 ,好 发 于 直肠 与 远 
段 结肠 。 

3. 浸润 型 ”肿瘤 向 肠 壁 各 层 弥 漫漫 润 . 伴 纤维 组 织 异 

常 增生 , 肠 壁 增 厚 ,形成 环形 狭 罕 , 易 引 起 肠 梗 阻 ,好 发 于 直 
肠 、 乙状结肠 及 降 结 吉 肠 。 

4. 胶 样 型 ” 冶 体 较 大 易 江 烂 ,外观 及 切面 均 呈 半 透 明 

胶 冻 状 , 好 发 于 右 侧 结肠 及 直肠 。 

组 织 病 理学 类 型 有 腺 瘤 ( 管 状 腺 瘤 、 乳 头 状 腺 瘤 、 黏 液 
疗 、 印 成 细胞 # 涂 、 腺 鳞 冶 、 鳞 状 细胞 癌 、 us 
接种 类 临床 上 以 管状 腺 癌 最 多 见 , 约 占 67 史 , 镁 瘤 少 
见 , 见 于 直肠 与 肛 管 周围 。 大 多 数 大 肠 癌 细胞 分 化 程度 较 
高 ,因此 病程 较 长 ,转移 绞 迟 .但 有 部 分 癌 细 胞 分 化 程度 低 ， 
病程 进展 央 . 






















大 肠 疝 转移 途径 有 :人 D 直 接 浸 润 : 癌 肿 浸润 浆 膜 层 而 累 
及 附近 组 组 站 如 腹膜 腹膜 后 组 织 、 肝 脏 、 胆 灾 、 骨 、 膀 


胱 .子宫 及 输尿管 等 。 包 淋巴 转移 :大 肠 瘤 如 侵犯 务 膜 肌 
层 , 就 有 淋巴 转移 的 危险 。 可 转移 至 结肠 旁 淋 巴结 肠系膜 





血管 周围 淋 巴结 及 肠系膜 根部 淋 多 血行 转移 :大肠 
描 发 生 血 行 转 殉 的 情况 相当 常见 。 疗 肿 侵犯 血管 (主要 是 
育 脉 ) 后 , 氛 栓 易 授 过 门 琢 脉 续 nh 也 可 经 体循环 到 
师 、 腑 | 信 全 种植 转移 : 癌 肿 浸润 大 肠 
次 腊 层 时 ,说 细胞 可 种 植 到 直肠 膀胱 或 表 肠 子宫 陶 舌 ， 
或 于 本 竺 处。 广泛 种 植 时 可 出 现 疗 性 乃 水 。 

















〖 分 期 
TMN 分 期 参 联合 委员 会 (AJCC)V 国 际 抗 
疾 联 盟 (UICC) 结 直肠 疗 TNM 分 期 系统 (2010 年 第 7 
以 及 中 国 结 直肠 肿 闫 筛 查 , 早 诊 早 治 和 综合 预防 共识 意见 


以 总 
(2011 年; 














【临床 表现 
叶 央 大 肠 


ME VIE 证 





上 随 在 奖 肿 的 增 大 与 放 发 钙 的 发 
习惯 与 类 便 性 状 政 生 : 





i980 


为 最 早出 现 的 症状 ,多 表现 为 排便 次 数 增加 .腹泻 .便秘 ,或 
两 者 交替 ;有 黏液 便 、 血 便 或 腔 血 便 , 里 急 后 重 , 凑 使 变 细 。 
四 腹痛 :由 于 瘤 肿 糜 烂 , 继 发 感染 刺激 肠 道 ,表现 为 腹部 持 
续 隐 痛 , 腹 部 不 适 或 腹胀 。@ 腹 部 肿块 :大 肠 癌 腹 部 肿块 以 
右 腹 多 见 , 肿 块 质 硬 , 结 节 状 。@ 肠 梗阻 症状 :一 般 为 大 肠 
癌 晚 期 症状 ,多 表现 为 低位 不 完全 性 肠 梗 阻 ,可 出 现 上 腹胀 、 
腹痛 和 便秘 。 完 全 梗阻 时 ,症状 加 剧 。@@ 全 身 症 状 :由 于 慢 
性 失血 , 癌 肿 溃烂 .感染 ,毒素 吸 收 等 ,患者 可 出 现 贫血 、 消 
瘦 . 三 力 .低热 等 。@ 肿 瘤 外 侵 、 转 移 的 症状 :肿瘤 扩散 出 肠 
壁 在 盆腔 广泛 浸润 时 ,可 引起 腰 佐 部 酸痛 ` 哈 胀 感 , 当 浸润 
腰 能 神经 从 时 常 有 腰 惰 尾部 持续 性 姿色。 肿瘤 通 过 血 道 、 
淋巴 道 及 种 植 转移 时 ,可 出 现 肝 、 肺 ` 骨 和 转移, 左 锁 肯 上 ` 股 
股 沟 淋 巴结 转移 ,直肠 前 目 结 节 及 癌 性 腹水 。 

(一 ) 右 侧 结 肠 癌 。 右 侧 结肠 腔 径 较 大 ,以 吸收 功能 为 
主 , 肠 腔 内 其 汁 稀 游 。 故 右 侧 结肠 癌 时 ,可 有 上 肌 演 ,便秘 , 腹 
泻 与 便秘 交替 、 腹 胀 ,腹痛 \ 腹 块 . 低 热 及 进行 性 贫血 。 以 肝 
内 多 发 转移 为 首发 表现 也 不 在 少数 。 

(二 ) 左 侧 结肠 癌 由 于 左 便 结肠 腔 不 如 有 侧 结 号 人 
大 ,乙状结肠 腔 狭 小 并 与 直肠 形成 锐角 , 旦 养 便 在 左 侧 结肠 
已 形成 ,因此 左 侧 结肠 痛 时 容易 发 生 慢性 进行 性 肠 恒 阻 。 
由 于 梗阻 多 在 乙状结肠 下 段 ,所 以 呕吐 较 轻 或 缺 如 ,而 股 
上 胀 , 列 痛 及 肠 型 明显 。 











(三 ) 直肠 癌 ， 主 要 表现 为 大 便 次 数 增多 . 关 便 变 组， 
带 殖 液 或 血液 , 伴 有 里 急 后 重 。 当 癌 肿 癌 延 至 直肠 周转 市 






侵犯 艇 从 神经 ,可 出 现 剧 痛 。 如 癌 肿 时 及 前 列 腺 或 膀胱 则 
可 出 现 尿 频 、 尿 急 、 尿 痛 、 排 尿 不 轧 和 血尿 等 症状 :并 可 形成 
通 向 膀胱 或 女性 生殖 器 的 瘘管 。 

(四 ) 肛 管 癌 主要 表现 为 便血 及 疼痛 ,疼痛 于 排 使 时 
加 剧 。 当 瘤 侵犯 肛门 括约肌 时 ,可 有 大 便 失禁 。 肛 管 奖 可 
转移 至 腹股沟 淋巴 结 。 


【诊断 】 
大 肠 癌 除 早期 可 无 症状 之 外 . 绝 大 部 分 均 有 不 同 程度 





的 症状 存在 。 详 细 询 问 病史 、 认 真 体格 检查 辅 以 
镜 和 X 线 检查 ,确诊 一 般 并 无 困难 。 大 肠 阁 检查 于 段 
包括 : 
(一 ) 直肠 指 诊 ”直肠 指 诊 可 发 现 虹 肛门 7 一 8cm 以 
内 的 中 下 段 直肠 肿瘤 。 我 国 下 段 直肠 癌 远 比 国外 多 见 ， 
75 共 以 上 的 直肠 阅 可 在 直肠 指 诊 时 乔 及。 直肠 指 诊 可 在 出 
多 有 的 部 位 由 肛 缘 的 距离 及 癌 肿 的 大 小 .范围 .固定 程度 、 
与 周围 脏 器 的 关系 等 。 
(二 ) 内 镜 检查 包括 直肠 馆 、 乙 状 结肠 镜 和 结肠 锐 检 
5。 卓 前 多 采用 全 结肠 镑 检查 。 内 镜 检 查 报告 必须 包括 : 
锐 深 度 、 肿 物 大 小 、 距 用 缘 位 置 及 局 部 浸润 的 范围 。 
(三 ) 钢 灌肠 X 线 检查 应 用 气 负 双重 造影 技术 .可 
乱 显 :使 、 结 肠 充 检 缺 损 、 肠 腑 狭窄 等 


滑 扰 显示 锋 
















(四 ) 腔 内 超声 ,CT\MRI 推荐 内 镜 超 声 检查 作为 中 
低位 直肠 癌 诊 断 及 分 期 的 常规 检查 。CT 检查 推荐 用 于 以 
下 方面 :提供 结 直肠 恶 性 肿瘤 的 分 期 ;发现 复发 肿瘤 ;评价 
肿瘤 对 各 种 治疗 的 反应 ;阐明 锣 3 剂 灌肠 或 内 镜 发 现 的 肠 壁 
内 和 外 在 压迫 性 病变 的 性 质 。 MRI 检查 推荐 用 于 直肠 癌 
的 术 前 分 期 ; 结 直肠 癌 肝 转移 的 评价 ;腹膜 以 及 肝 被 膜 下 
病灶 。 

(十 | 大 便 隐 血 检查 (FOBT) 对 本 病 的 诊断 虽 无 特异 
性 ,但 方法 简便 易 行 ,可 作为 大 规模 普查 时 的 初 得 手段 ,或 
可 提供 早期 诊断 的 线索 

六 ) 血清 癌 胚 抗原 (CEA) 测定 观察 CEA pe 
fe "对 大 肠 瘤 的 预后 估计 及 监测 未 后 复 复发 有 一 定 的 意 
其 他 相关 肿瘤 标志 : 物 如 CA242 .CA19-9.CA50 es 
诊断 的 特异 性 和 丝 感 性 均 较 低 ， 联合 测定 可 提高 诊断 的 敏 
感性 和 阳性 预测 值 。 

(七 ) PETVCT 不 推荐 常规 使 用 ,但 对 于 常规 检查 无 
法 明确 的 转移 复发 病灶 可 作 为 有 效 地 辅助 检查 。 

在 鉴别 诊断 上 , 右 侧 名 吉 肠 癌 应 与 闹 尾 脓肿 、 肠 结核 , 血 
吸虫 病 肉芽 肿 、 肠 阿 米 巴 病 以 及 克 罗 恩 病 相 鉴别 。 左 侧 结 
肠 疗 的 鉴别 诊 除 断 包括 血吸虫 肠 病 、 慢 性 细 区 性 痢疾 、 淡 疡 性 
结肠 炎 、 结肠 息肉 病 、 结 肠 焉 : 等 。 直肠 瘤 应 与 子宫 颈 
接骨 分 底 竣 部 转移 冶 、 类 块 碟 塞 夺 相 区 别 。 


【治疗 】 

(一 ) 手术 治疗 

1. 广泛 性 根治 手术 包括 瘤 肿 .足够 的 两 端 肠 段 及 区 
域 淋巴 结 清扫 。 

(1) 结肠 将 :由 于 结肠 肠 具有 宽 长 系 膜 , 易 将 整个 相关 的 
系 腊 淋巴 引流 系统 全 部 切除 ， 因此 其 预后 一 般 较 直肠 癌 为 
好 。 手 术 方法 利 范围 的 选择 取决 于 癌 肿 部 位 。 

(2) 直肠 瘤 : 手 术 方 法 根据 瘤 肿 部 位 而 定 , - 般 上 段 

虑 肛 缘 10cm 以 Re 肠 癌 作 直 肠 前 切除 术 ; 下段 (中 上 肛 缘 
5cm 以 下 ) 直 肠 癌 进行 Miles 术 ; 中段 肠 癌 ( 距 肛 绿 5 一 
10cm) 括 术 方 式 根 据 具体 情况 而 决定 是 耕作 括约肌 保 名 
(保留 肛门 ) 于 术 。 

近年 米 “ 爹 直 肠系膜 切除 Ctotal mesorectal excision， 
TME)” 于 术 原 则 日 浙 得 到 人 们 的 广泛 壬 视 。 可 使 直肠 瘤 
术 后 复发 率 显著 降低 ,由 传统 的 12%~20% 降 至 4 左右 。 

2. 肝 转 移 的 处 理 ” 简 诊 大 肠 瘤 时 ,15 狼 一 25%% 己 有 肝 
转移 。 在 大 肠 病 切除 后 的 患者 随访 中 另 有 20 兴 一 30 吧 将 
发 生 肝 转移 。 如 果 大 肠 疗 患者 除 肝脏 转移 外 无 其 他 过 处 转 
移 , 原 发 灶 义 能 作 根 治 性 切除 者 , 则 应 对 肝 胜 转移 灶 作 积极 
的 治疗 。10% 一 15% 肝 转移 患 :有 [时 、 昨 段 切除 或 
局 部 广泛 切除 ( 切 缘 中 病灶 2cm) 术 。 床 发 瘤 未 处 好 的 同时 
任用 转移 患者 ,如 果 未 发 生 和 急性 梗阻 ,站 息 忻 切除 的 适应 证 
相当 少 ,全 身 化 疗 是 首选 的 初始 治疗 模式 。 

3. 并 发 症 的 处 理 ” 结 直肠 癌 发 生 完 
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第 六 章 肠 道 疾病 


8%~~23% ,死亡 率 较 高 。 梗 阻 时 .应 当 在 骨 肠 减 压 、 纠 正 水 
和 电解 质 闪 乱 以 及 酸 碱 失 衡 后 ,早期 施行 手术 。 右 侧 结 肠 
瘤 ,可 做 右 半 结 肠 切 除 一 期 回肠 结肠 吻合 术 . 或 先 作 盲肠 造 
口 解除 梗阻 ,二 期 手术 行 根治 性 切除 。 如 肿瘤 已 不 能 切除 、 
可 切断 末端 回肠 , 行 近 切 端 回肠 横 结肠 端 侧 吻合 . 远 切 端 回 
肠 断 端 造 口 。 左 侧 结肠 癌 并 发 急性 肠 梗 阻 时 .一 般 应 在 使 
阻 部 位 的 近 侧 作 模 结肠 造 口 .在 肠 道 充 分 准备 的 条 件 下 ,再 | 

二 期 手术 行 根治 性 切除 。 对 肿瘤 已 不 能 切除 者 , 则 行 姑息 


性 结肠 造 口 。 sh 


内 镜 技术 得 到 广泛 应 用 ,结肠 梗阻 尤其 左 半 结 肠 梗阻 
的 患者 ,可 在 灌肠 等 准备 后 经 内 镜 行 结肠 支架 放置 术 或 结 
肠 引 流 , 解 除 梗阻 ,减少 肠 壁 水 肿 , 在 梗阻 解除 1 一 2 周 后 再 
行 I 期 肿块 切除 十 肠 吻合 

结 直 肠 癌 穿孔 的 手术 和 转 术 期 的 并 发 症 发 生 率 和 死亡 
率 均 较 高 ,5 年 生存 率 低 于 10 委 。 手 术 原 则 基本 与 结 直肠 
癌 性 梗阻 相同 。 

(二 ) 化 学 药物 治疗 ”临床 诊断 的 大 肠 瘤 患 
20%% 一 30 汉 已 属 晚期 ,手术 已 无 法 根治 .必须 考虑 
疗 。 化 疗 药物 为 5Fu/LV.、 伊 立 奉 康 、 奥 沙 利 铂 、 卡 培 : 
部 向 药物 包括 西 妥 昔 单 抗 (推荐 用 于 Kras 基因 野生 型 患 
者 ) 和 贝 伐 珠 单 抗 。 而 行 大 肠 癌 根治 术 患 者 中 仍 有 50% 左 
右 的 病例 出 现 复发 和 转移 ,对 于 有 高 危 因 素 的 开 期 和 所 有 
用 其 大肠 癌 患 者 推荐 术 后 铺 助 化 疗 。 化 疗 方 5 
LV. 卡 培 他 滨 ,5Fu/LV/ 奥 沙 利 铂 、 卡 培 他 滨 / 奥 沙 利 铁 方 
案 . 化 疗 时 限 为 6 个 月 。 含 伊 立 蔡 康 的 方案 不 适合 作为 术 后 
辅助 治疗 方案 。T; 一 工 或 NN 一 NN 中 肛 缘 委 12cm 的 直肠 
癌 . 推 荐 术 前 新 辅助 放 化 疗 . 如 术 前 未 行 间 MW 放疗 ， he 
助 放 化 疗 .其 中 化 疗 方案 推荐 拔 尿 喀 喧 类 
区 战 性 组 释 化 疗 与 腹腔 热 灌注 化 疗 目前 不 常规 推荐 

(三) 放射 治疗 ”直肠 癌 放疗 或 放 化 疗 的 
辅助 治疗 和 姑息 治疗 。 畏 助 治疗 的 适应 证 主要 多 
期 直肠 六 :姑息 治疗 的 适应 证 为 肿瘤 局 部 区 域 复 发 和 (或 ) 
远 处 转移 。 对 于 某 些 不 能 耐 受 手术 或 保 肛 意愿 强 烈 的 患 
者 .可 以 尝试 根治 性 放疗 或 放 化 疗 、 

(四 ) 内 镜 下 治疗 ”限于 秋 噶 层 的 早期 大 肠 交 .多 见于 
的 病例 ,采用 内 镜 下 黏膜 了 术 (EMUR) 或 者 黏 腊 

四 除 : 直肠 : 司 限 病变 
不 能 进行: pe 于 的 晚期 病例 ， 
罕 和 楼 阳 . 






























变 


腺 瘤 
剥离 术 (ESD) 可 六 
也 可 以 考虑 内 镜 下 治疗 


可 通过 内 镜 放 普 金 属 支架 预防 或 者 解除 肠 腔 














(五 ) 其 他 治疗 ”日 前 对 结 直 肠 况 的 洽 疗 研究 较 多 .如 
基因 治疗 .导向 治疗 、 免 疫 治 疗 以 及 中 医 中 药 治 疗 : 铭 可 作 


为 辅助 疗法 。 


【预后 了 








大 肠 癖 的 预后 是 消化 道 肿 宫 中 最 好 普 ， 结 肠 闪 
后 5 年 生存 率 达 到 60% 以 上 .直肠 闹 的 5 年 生存 
50% 以 上 。 大 肠 洲 的 预后 误 要 与 病 甚 病理 类 型 ,病灶 部 
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位 .手术 水 平 及 辅助 治疗 等 相关 。 结 肠 癌 的 预后 比 直肠 癌 
好 ,直肠 癌 位 置 越 低 , 局 部 复发 率 越 高 。 积 极 处 理 并 发 症 ， 
亦 有 利于 提高 患者 生存 质量 和 延长 患者 的 寿命 。 


【预防 】 
大 肠 癌 的 一 级 预防 主要 是 预防 其 发 病 .包括 改变 生活 
方式 如 控制 脂肪 摄 入 ,增加 纤维 膳食 ,积极 防治 癌 前 病变 如 
血吸虫 病 ,根治 结肠 及 直肠 腺 瘤 和 息肉 病 。 选 择 性 或 特 噶 
性 COX-2 抑制 剂 成 为 近年 来 化 学 预防 的 研究 热点 。 二 级 
预防 主要 是 星 诊断 . 早 治疗 。 对 高 危 人 群 进行 监测 有 利于 
降低 大 肠 癌 的 发 病 率 和 死亡 率 。 大 肠 癌 的 高 危 人 群 包括 有 
肠 道 证 状 者 .大肠 瘤 高 发 区 的 中 老年 人 群 (50 一 74 岁 )、 大 
肠 腺 瘤 患者 .大 肠 癌 
员 家族 性 大 肠 腺 瘤 病 患者 .炎症 性 肠 病 、 盆 腔 接受 过 放射 
治疗 的 患者 。 
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肠 道 血管 性 疾病 
丁 伟 群 ” 陆 玮 
肠 道 的 动脉 血 供 主权 来 自 腹 腔 动 脉 、 电 系 腊 上 动脉 
(SMA) 及 肠系膜 下 动脉 (IMA)。 上 腹腔 动脉 主要 有 三 个 分 
支 :上 肝 动脉 有 动 脉 和 轩 左 动脉 ,分 别 供应 肚 、 脾 、 诬 
一 指 肠 得 腊 距 工 部 的 血液 。 上 肠系膜 上 动脉 除 供 应 胰 肛 
应 多 部 小 肠 、 丰 于 结肠 的 血液 。 肠 系 膜 下 
i 支 的 联络 线 长 .吻合 


Jy 













的 动脉 并 
肠 1、 下 





动脉 
让 千 因 大 调 哎 : 包 括 肠系膜 弯 昌 动态, 位 于 肠 系 及 
名 向 Riojan 旺 ( 颂 接 SMA 和 IMA), 潜 天 肠系膜 边 毕 
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的 Drummond 边缘 动脉 (连接 SMA 和 IMA)、 胰 十 二 指 肠 
己 、.Buhler 弓 、Barkow 弓 ( 均 连 接 腹腔 动脉 及 SMA)。 这 些 
侧 支 在 肠系膜 局 限 性 缺 血 时 可 迅速 扩张 。 在 低 动 脉 血 流 状 
态 下 ,如 患者 全 身 低 动脉 血压 时 ,分 水 岭 区 域 如 脾 区 为 距离 
动脉 血 供 最 远 的 区 域 ,最 易 缺 血 。 与 之 相反 , 当 一 大 动脉 血 
管 如 IMA 突然 闭塞 时 由 于 有 来 自 SMA 的 侧 支 循环 ,牧区 
较 不 容易 累及 。 

肠 道 血 供 约 占 心 排 血 量 的 10 只 , 父 后 可 上 升 至 8 
70% 肠 系 膜 血 流 在 肠 辟 的 茜 膜 层 和 条 腊 下层 。 在 一 般 悄 况 
F ,肠系膜 毛细 血管 只 有 20 吧 是 开放 的 ,就 能 维持 正常 的 
氧 供 。 然 而 , 当 血 流量 低 于 此 阔 值 . 氧 供 不 是 ,表现 为 肠 钠 
血 的 症状 。 肠 系 膜 缺 血 时 , 肠 道 血 流 受 交 感 神经 系统 和 体 
液 因子 调节 ,可 自行 下 调 正常 血 供 的 75 中 长 达 12 小时。 
通过 新 开放 的 侧 支 血 管 及 提高 氧 合 的 解 离 可 有 助 于 代 偿 。 
然而 , 随 着 缺 血 时 间 及 程度 的 加 剧 , 广 泛 的 肠系膜 血管 收缩 
将 变 得 不 可 道 , 即 使 纠正 了 潜在 的 原 发 疾病 。 仍 可 导致 和 
血管 及 终 未 器 官 的 损害 。 起 初 , 终 末 器 官 的 损害 累及 黏膜， 
但 损害 可 迅速 进展 至 透 辟 性 坏死 ( 坏 关 )。 一 - 些 缺 血 肠 段 可 
通过 纤维 化 而 愈合 ( 狭 窑 ) 。 

肠 缺 血 可 由 于 动脉 阻塞 或 非 栓塞 病变 以 及 静脉 病变 引 
起 。 其 临床 表现 取决 于 受累 肠管 的 范围 .程度 ,持续 时 间 、 
吻合 支 丰 窗 程 度 与 可 能 形成 的 侧 支 循环 状况 等 。 















一 、 慢 性 肠系膜 供血 不 足 


慢性 肠系膜 供血 不 足 (chronic mesenteric ischemia, 
CMD 又 称 腹 ( 肠 ) 绞 痛 , 慢 性 内 脏 动 脉 的 粥 伴 便 化 犹 罕 是 叶 
致 绝 大 多 数 翁 性 肠系膜 缺 血 的 病因 。 


【病因 】 

主要 是 高 龄 及 能 引起 乡 样 硬化 的 各 种 危险 因素 。 血管 
炎 及 主动 肪 动脉 瘙 偶尔 也 可 成 为 慢性 肠系膜 缺 血 的 病因， 
比 样 合 化 性 猴 宏 通常 畦 及 供应 肠 道 血 供 的 2 支 或 所 有 3 支 
内 脏 动脉 的 起 始 部 。 








【临床 表现 】 

临床 表现 为 发 作 性 的 缺 血性 上 腹痛。 腹痛 常 位 于 上 上 腊 部 
或 中 腹部 ,一 般 在 餐 后 15 一 30 分 钟 发 作 ,持续 1 一 3 小 时 。 
由 于 惧怕 进食 后 腹痛 ,因此 进食 减少 伴 体 得 明显 减轻 。 兴 
心 螨 中 ,四 胀气 腹 海 ,便秘 也 会 出 现 。 一 些 患 者 可 表现 叹 
收 不 良 们 脂肪 海 ,或 者 不 能 解释 的 轩 十 二 指 肠 淡 疡 ,小肠 活 
失 发 现 微 绒毛 次 缩 ,下 特异 性 的 表皮 细胞 变局 平 。 版 部 检 
在 可 能 听 到 收缩 其 杂音， 






【诊断 】 
各 


多 阁 勒 彩 趋 发 现 病灶 常 在 血管 近 端 血 流 各 过 明显 效 
快 。 应 用 多 普 勒 超声 或 MRI 检测 餐 后 








腹腔 动脉 和 肠系膜 上 动 .静脉 血 流 改变 ， 正常 情况 下 和 餐 后 血 
流 增加 ,而 本 病 不 增加 。 这 两 项 技术 的 敏感 性 不 高 ,阴性 也 
不 排除 慢性 肠系膜 缺 血 的 诊断 。 选 择 | :肠系膜 血管 造影 对 
确认 解剖 学 发 现 与 症状 是 否 相 吻合 非常 重要 。 动脉 造影 可 
见 2 支 或 3 支 腹 主动 脉 大 分 支 有 明显 的 狭窄 以 及 有 侧 支 特 
环 的 证 据 。 


【治疗 】 

内 科 治 疗 包括 扩 血 管 药 物 ,如 钙 畦 搞 药 ( 硝 将 地 平等 ) 
对 部 分 患者 有 效 。 外 科 手 术 包括 劳 路 术 、 动 脉 内 膜 切除 术 
和 血管 移植 术 等 。 近 年 来 经 皮 股 动脉 穿刺 后 在 狭窄 处 采用 
气急 导管 扩张 术 和 (或 放置 支撑 管 提供 了 非 手术 治疗 的 可 
能 性 。 











二 、 和 急性 肠系膜 铁血 


急性 肠系膜 人 缺 血 C acute mesenteric ischemia, AMI) 不 
常见 ,近年 来 ,由 于 对 本 病 的 认 识 增加 ,并 随 着 人 口 老龄 化 
及 心血 管 疾病 患者 增加 ,本 病 的 发 病 率 也 增长 。 

急性 肠系膜 缺 血 中 肠系膜 上 动脉 栓塞 (CSMAE) 最 常见 
( 占 40% ~~50%); 其 他 依次 为 非 阻 塞 性 上 肠系膜 缺 血 
CNOMD( 占 25%); 肠 系 膜 上 动 脉 血栓 形成 (SMAT)( 占 
10%~30%) ;肠系膜 裔 脉 血栓 形成 (MVT)( 占 10%); 局 灶 
性 节 段 性 小 肠 缺 血 (FSD( 占 5 多 左右 ) 。 


【病因 】 

SAME 栓 子 一 般 来 自 心脏 的 附 辟 血栓 ,多 见于 风 心 
病 , 冠 心病 ,感染 性 心 内 膜 炎 及 近期 心 梗 患者 。 栓 子 也 可 来 
自动 脉 混 样 便 化 班 块 及 倘 见 的 细 获 栓 子 。SMAT 主要 的 
病变 基础 为 动脉 硬化 ,其 他 尚 有 主动 脉 癌 、 血 栓 闭塞 性 
炎 、 结 季 性 动脉 周转 炎 和 风湿 性 血管 炎 等 。 低 血 容量 或 心 
排 血 电 突然 降低 ,心律 厅 章 、 血管 收缩 剂 为 常见 的 诱 央 ， 
NOMI 是 指 临床 表现 为 肠 醒 殖 ,但 无 肠系膜 动 . 欧 脉 血 流 受 
姐 的 证 据 。 起 病 多 与 低 血 容 全 性 休克 、 完 血性 心 赛 .头颅 损 
伤 \ 血 管 收缩 剂 和 详 地 黄 中 毒 有 关 。MVT 有 原 发 性 和 继 
发 性 两 种 ,但 以 继 发 性 为 多 见 。 常 伴 有 高 凝 状态 (如 真性 红 
细胞 增多 症 和 壤 症 )、 肠 系 膜 上 静脉 损伤 (外 伤 . 手 术 、 门 -用 
州 脉 分 流 术 后 )、 腹 和 长 期 服用 避孕 药 等 。 近 半数 串 
者 有 周围 静脉 血栓 性 炎症 的 病史 



























【临床 表现 】 了 
(一 ) 肠系膜 上 动脉 栓塞 superior mesenteric artery 
embolus,SMAE) ”肠系膜 | 动脉 主干 和 径 较 大 ,与 腹 主 动 
脉 旦 倾斜 类 角 , 栓 子 易于 进入 。 大 约 15 噬 丛 子 位 于 SMA 
后 处 ,50% 左 有 在 结肠 中 动脉 开 11 处 (SMA 最 大 的 分 
文 )。4173 的 患者 以 征 
本 粳 起 炳 急 ,时 期 有 膀 周 或 上 有 度 部 突然 发 作 的 剧 痢 .但 














第 六 章 肠 道 疾病 


腹 软 ,甚至 无 压痛 . 即 “ 症 征 不 符 ” 是 其 典型 的 临床 表现 ;6 一 
12 小 时 后 , 肠 肌 麻 注 、 持 续 性 腹痛 、 肠 鸣 音 减弱 . 肠 茜 膜 可 
发 生 坏死 或 溃疡 ,导致 便血 或 呕 咖啡 样 物 。 此 时 如 解除 血 
管 阻 塞 , 肠 缺 血 尚 可 恢复 ;12 小 时 后 如 出 现 腹膜 刺激 征 或 
腹 块 , 肠 鸣 音 消失 ,发 热 . 脉 速 等 ,提示 病变 已 不 可 逆 。 如 栓 
塞 发 生 在 分 支 , 侧 支 循环 较 好 .急性 发 病 后 可 自行 缓解 。 






(二 ) 肠系膜 上 动脉 血栓 形成 (superior mesenteric [ 


artery thrombosis, SMAT) ”血栓 形成 最 常见 于 肠系膜 上 动 
脉 开口 处 附近 。 出 于 发 病 前 肠系膜 上 动脉 已 有 病变 . 进 炭 
较 慢 ,有 一 定 程度 侧 支 循环 形成 。 临 床上 可 分 为 慢性 、 亚 急 
性 和 急性 三 种 类 型 。 慢 性 者 常 表现 为 餐 后 腹痛 、 体 重 下 降 
急性 者 临床 表现 可 与 SAME 相 类 似 . 但 腹痛 程度 没有 
SAME 剧烈 。 将 近 1/3 的 患者 在 急性 发 作 前 有 慢性 肠系膜 
缺 血 的 症状 及 病史 。 如 果 SMA 或 重要 的 侧 支 血管 出 现 阻 
塞 , 则 缺 血 或 梗死 的 部 位 较 广 ,病变 范围 可 从 十 二 指 肠 到 视 
结肠 。 

(三 ) 非 阻 塞 性 肠系膜 缺 血 ( nonrocclusive mesenteric 
ischemia, NOMI) 肠系膜 血管 血 流 量 下 降 . 血 管 床 呈 收 缩 
状态 。 如 时 间 稍 长 ,即使 原 发 因素 已 被 解除 .但 系 膜 血 管 仍 

续 收 缩 。 临 床上 有 腹痛 、 胃 肠 道 排 空 症状 。 少 数 患 者 元 
腹痛 .但 有 明显 腹胀 。 如 出 现 闫 重 上 腹痛 , 哎 咖 啡 样 物 或 使 
血 : 尤 共有 腹膜 刺激 征 时 . 常 提示 病变 已 进入 肠 梗死 阶段 . 
其 至 已 有 穿孔 或 腹膜 炎 。 

(四 ) 肠系膜 静脉 血栓 形成 ( mesenteric venous throm- 
bosis,MVT) ”起 病 较 慢 , 常 有 数 天 至 数 周 腹部 不 适 、 庆 食 、 
大 便 习惯 改变 等 先驱 症状 ,最 常见 的 临床 表现 是 发 热 、 乳 
胀 . 大 便 隐 血 试验 阳性 。 随 病 稍 进展 凋 上 腹痛 加 剧 ( 下 上 腹部 最 
常见 )、 哎 吐血 便 哎 咖啡 样 物 、 上 腹膜 刺激 征 共 至 御 坏 训 竭 
虚 腔 穿刺 如 抽 到 血性 腹水 .提示 肠管 已 有 坏死。 

(五 ) 局 灶 性 节 段 性 小 肠 缺 血 (focal segmental ischemia， 
FSD 临床 表现 多 样 . 央 有 丰富 的 侧 支 循环 ,不 会 引起 全 层 
坏 欧 .无 致命 性 并 发 症 。 表 现 为 :四 急性 小 肠炎 酷似 阅 尾 炎 ; 
全 慢性 小 肠炎 酷似 克 风 轧 病 : 轧 肠 梗 阻 . 带 伴 细 黄 过 度 生 民 












































选择 性 肠系膜 造影 是 和 MI 诊断 的 爹 


(一 ) 动脉 造影 
标准 .动脉 造影 不 仅 可 诊断 AMI 及 其 病因 .还 可 
几 血 管 扩张 剂 以 松 虽 收缩 的 内 脏 血 管 .如 果 是 阻 
还 有 助 于 制订 血管 青 角 方案。 阻塞 j 杰 的 血 光山 
充 盘 缺 损 。SMAT 最 常见 于 严重 ! 伴 使 化 的 患者 ， 
病变 多 数 在 SMA。 如 果 SMA 有 永江 的 侧 支 循环 ,不 支持 

- 状 可 能 由 其 他 麻 因 下 起 ;及 之 ,如 
的 俩 支 循 坏 . 凤 应 该 区 上 不 为 加 性 血 答 影 成 
显示 动脉 本 刁 匹 阻塞 .但 其 主 十 或 


经 导管 应 















和 












果 没 有 让 
NOMI 造影 
送 或 于 段 性 
















第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


(二 ) CT/CT 血管 成 像 和 MR/MR 血管 成 像 

1. 常规 CT 检查 ”对 AMI, 特 别 是 MVT 有 一 定 诊断 
价值 ,但 是 早期 表现 无 特异 性 ,而 坏死 和 坏 冶 则 是 后 期 的 表 
现 ,也 可 发 现 节 段 性 肠 壁 增 厚 .黏膜 下 出 血 、 肠系膜 合股 、 肠 
系 膜 静脉 血栓 形成 、 肠 积 气 门静脉 气体 等 表现 。 

2. CT 血管 成 像 (CTA) 可 能 发 现 3 支 主 要 分 支 中 的 栓 
出 子 或 血栓 ,并 有 可 能 蔡 代 动脉 造影 作为 诊断 AMI 首选 的 


用 方法 . 


3. 磁 共 振 血 管 成 像 (MRI) 

4. MR 血管 成 像 (MRA) 是 另 一 种 诊断 肠系膜 缺 血 的 
新 方法 。MRA 与 CTA 或 动脉 造影 相 比 较 , 其 主要 优点 是 
没有 肾 毒 性 ,然而 对 继 发 于 低 血 容 基 的 NOMI 或 远 端的 栓 
塞 性 疾病 的 诊断 价值 有 限 。 

(三 ) 腹部 平 片 ”腹部 平 片 对 AMI 的 敏感 性 很 低 
(30%). 而 且 是 非特 异 的 。 它 的 主要 目的 是 除外 其 他 腹痛 
原因 。 

(四 ) 多 普 勒 超声 多 普 勒 超声 对 肠系膜 缺 血 的 诊断 
特异 性 强 , 但 它 的 敏感 性 受 以 下 因素 所 限制 :只 能 显示 主 
要 内 脏 血管 的 近 端 ;@@ 如 果 患 者 无 任何 症状 ,即使 2 支 或 3 
支 主 要 内 脏 血管 狭窄 或 阻塞 ,甚至 完全 阻塞 ,也 不 能 据 此 作 
出 肠 缺 血 的 诊断 ;@@SMA 的 血 流 变异 很 大 ,以致 难 以 正确 
判断 是 否 为 肠 缺 血 ;多 无 法 诊断 NOMI。 

(五 ) 内 镜 ”对 肠系膜 缺 血 的 诊断 价值 有 限 ,但 可 排除 
其 他 病变 。 肠 镜 已 成 为 常规 .对 结肠 缺 血 有 诊断 价值 。 


主要 显示 动脉 主干 的 


(一 ) AMI 的 治疗 原则 ”恢复 血 容重 、 应 用 广 谱 抗 生 
索 .纠正 AMI 的 可 能 病因 ,如 心律 失常 ,充血 性 心 训 或 血 容 
全 不 足 等 。 葛 脉 应 用 广 谱 抗 生 素 窒 盖 革 兰 阴 性 菌 及 大和 氧 菌 
以 预防 细菌 通过 缺 血 肠 黏 腊 转 位 引起 败血症 . 

(二 ) 血管 扩张 剂 ” 当 临床 拟 诊 为 AMI, 并 排除 其 他 
急 腹 症 者 ,经 导管 立即 开始 器 票 磊 灌注 ,以 60mg 作为 初始 
剂 显 ,随后 30 一 60mg 和 h 持续 得 注 12 一 48 小 时 ,以 扩张 肠 
系 脐 血管 ,改善 血 流 ; 可 避免 肠 切除 或 莽 少 切除 范围 。 








遍 ? 激 泗 剂 等 。 
任何 确诊 SMA 徐 塞 的 患者 术 前 均 需 全 身 抗 凝 治疗 

如 各 脉 用 有 [ 索 ) 以 天 防 血 类 国 绕 徐 子 扩展 并 防止 其 进一步 
众 军 至 小 肠 或 其 他 器 宣 (如 脑 , 和 冠状 动脉 肾 、 四 上肢 )。 抗 洲 
鹏 在 术 前 终止 .在 术 后 24 一 48 小 时 恢复 使 用 ,具体 视 术 
中 依 况 而 定 : 上 志 于 MYVT 病变 有 复发 性 ,故常 规 给 予 抗 凝 
治疗 .有 二 瑟 在 关 腹 前 或 术 后 12 小 时 内 开始 肝素 
Di 





La 
发 为 上 1 服 该 医 剂 .治疗 3 一 6 个 月 ， 抗 凝 治疗 期 间 
自 甫 原 时 间 : 
(四) 外 科 手 术 泪 AM]I 是 者 出 现 腹 肪 刺激 征 时 .应 









时 定期 贤 





进行 剖腹 探查 。 外 科 干预 包括 切除 坏死 和 穿孔 的 肠 段 、 检 
子 摘除 .血管 成 形 、 内 膜 切除 和 旁 路 手术 等 。 如 果 在 手术 
时 ,对 某 些 肠 自 能 否 存活 不 能 肯定 的 话 ,应 进行 第 二 次 手 
术 。 在 第 二 次 手术 前 应 用 抗生素 、 补 液 和 纠正 严重 的 并 发 
症 , 以 最 大 限度 保住 存活 的 肠 段 。 局 灶 性 节 段 性 小 肠炎 的 
治疗 是 切除 些 及 的 肠 段 。 


【预后 】 

AMI 发 展 到 肠 坏死 ,死亡 率 可 高 达 60% 一 70%。 但 如 
能 早期 诊断 治疗 ,生存 率 可 明显 改善 。AMI 的 死亡 率 取决 
于 急性 或 慢性 ,以 及 病变 的 范围 。 总 体 而 言 ,结肠 缺 血 比 小 
肠 缺 血 预后 好 得 多 。 肠系膜 静脉 血栓 形成 比 急性 原 发 的 动 
脉 性 肠系膜 缺 血 察 及 小 肠 预 后 也 好 得 多 。 


三 、 缺 血性 结肠 类 


缺 血 性 结肠 炎 (ischemic colitis,1C) 是 由 于 肠 壁 血液 灌注 
不 良 或 回流 受阻 所 至 结肠 缺 血性 疾病 ,可 占 肠 系 膜 缺 血 者 的 
近 50%。 木 病 多 见于 50 岁 以 上 的 老年 人 ,女性 患者 相对 多 
见 。 动脉 旨 样 硬化 狭 罕 \ 血 栓 形 成 闭塞 IMA 或 其 分 支 . 各 种 
原因 引起 肠 血 流 灌注 不 足 是 缺 血性 结肠 炎 的 病因 。 相 对 分 
见 的 病因 包括 高 凝 状态 . 医 源 性 地 结扎 IMA( 如 主动 脉 于 术 
时 ) 检 诡 ,血管 炎 以 及 能 引起 结肠 梗阻 的 各 种 病因 。 更 少 兴 
的 相关 因素 包括 长 途 硅 跑 .腹腔 内 的 炎症 或 感染 性 疾病 。 到 
物 也 可 导致 与 缺 血性 结肠 类 相同 或 类 似 的 损伤 。 


【分 类 与 临床 表现 】 

(一 ) 按 肠 道 损 伤 类 型 分 类 
血 一 过 性 结肠 炎 . 慢 性 结肠 炎 . 肠 腔 狭 窜 、 肠 壁 坏 
性 全 结肠 炎 等 。 

(二 ) 按 损 伤 程度 分 类 ”IC 可 分 为 非 坏 关 性 和 坏 浓 性 
两 类 。 

1 非 坏 盖 性 IC 约 占 病例 总 数 的 80% 一 85 冯 ,主要 娄 
及 条 腊 和 黏膜 下 层 , 可 分 为 短暂 可 逆 性 IC 和 慢性 不 可 逆 性 
IC. 后 者 可 发 后 肠 腔 狭窄 。 韭 坏 冯 性 IC 临床 表现 相似 :2 3 
以 上 的 患者 为 突然 起 病 的 轻 至 中 度 腹 部 绞 痛 、 上 腹泻 或 使 血 。 
腹痛 多 位 于 左下 腹 , 受 黑 蛾 段 部 位 可 有 压痛 。 症 状 轻 重 号 
缺 血 的 病因 、 范 围 , 程 度 和 侧 支 循环 状况 有 关 , 多 数 串 者 证 
状 较 轻 昌 短暂 ,一般 不 出 现 腹 膜 炎 体 征 。 可 伴 恶 心 \ 慌 时 


IC 包括 轻 度 短暂 肠 缺 
多、 此 发 














损伤 严重 ,表现 为 急性 打发 性 缺 血 伴 透 壁 性 便 力 ， 
展 为 肠 坏 死 、 穿 孔 ,出 现 用 膜 炎 体 征 以 及 休 克 、 酸 中 每 
现 . 治 疗 不 及 时 可 危及 生命 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 


结肠 锐 检 查 在 疾病 早期 可 仅见 笑 膜 充 碳 、 水 肿 和 笑 腊 





下 出 血 , 随 着 病变 的 加 重 ,可 出 现 广泛 糜烂 .出 血 和 不 规则 
省 疡 ,重症 者 可 形成 穿 辟 性 坏死 。 本 病 与 溃疡 性 结肠 炎 的 
区 别 在 于 直肠 很 少 受 累 ,而 且 病变 的 黏膜 与 正常 黏膜 分 界 
清楚 ,组 织 病理 学 检查 显示 备 腊 组 织 坏死 ,可 见 纤维 索性 血 
栓 和 含 铁血 黄 索 沉着 等 特点 。 结肠 钢 剂 检查 在 急性 期 有 引 
起 肠 穿孔 的 危险 ,应 慎 用 。 多 普 勒 超声 .CTA 、MRI、 选 择 性 
动脉 选 影 等 对 本 病 的 诊断 和 鉴别 诊断 有 一 定价 值 。 

IC 好 发 于 左 半 结肠 ,尤其 是 在 各 动脉 供血 相交 区 域 ， 
如 结肠 腺 曲 和 乙状结肠 。 因为 左 半 结 肠 由 肠系膜 下 动脉 供 
血 , 管 径 相 对 犹 窄 ,与 股 主动 脉 旦 锐角 ;影响 血 流速 度 ,如 血 
委 发 育 不 全 或 缺 如 、 锋 窄 时 , 缺 血 好 发 于 此 直肠 由 肠系膜 
动脉 和 直肠 动脉 双重 供血 , 较 少 发 生 侠 血 性 醒 死 ,此 点 可 
与 溃疡 性 结肠 炎 鉴 别 。 


确诊 IC 的 患者 应 结合 病因 ,并 发 症 等 , 视 病情 缓急 给 
巴 相 应 治疗 。 对 非 坏 盖 性 IC 患者 ,可 在 控制 原 发 病 和 去 除 
危险 因素 的 基础 上 休息 \ 禁 食 、 停 用 可 疑 药物 (包括 缩 血管 
药物 ) 补 液 、 经 验 性 使 用 抗生素 ` 扩 血管 和 改善 微 循环 等 , 必 
要 时 胃 肠 减 压 、 肛 管 排 气 等 ,病情 往往 在 1 一 2 天 内 绥 解 。 
光 了 类 体征 或 者 记 坏 半 性 IC 者 ,应 尽早 行 外 科 手 术 





四 、 其 他 肠 道 血管 疾病 


(一 ) 肠系膜 上 动脉 压迫 征 ” 见 本 篇 第 五 章 第 关节“ 十 
二 指 肠 碍 积 症 ”。 
二 血管 许多 血管 炎 综 合 征 可 以 累及 直肠 道 , 同 
5 有 其 他 内 及 的 内 及 ,其 特征 是 血管 的 炎症 和 坏死， 
; 道 血管 炎 的 诊断 主要 在 于 全 身 的 临床 表现 和 实验 室 检 
次 饥 剂 检查 与 炎症 性 肠 病 常 难 鉴别 。 动 脉 造影 可 能 显示 
经痛 而 提示 结 节 性 多 动脉 类, 其 阴性 计 约 75%。 如 出 现 
六 腹 症 , 宜 手术 探查 。 


地 


es 





朋 守 外 ,其 特征 是 肝 .性 和 内 胜 血管 常 星 lcm 左右 


人 二 
的 血管 瘤 ,小 肠 比 大 肠 易 累及 。; 只 者 有 胃 肠 道 


的 扩张 
, 包 



















括 用 靖 , 恶 心 . 恨 食 和 县 泻 。 许 多 者 可 有 发 热 . 高 血压 以 
发 多 神官 受 只 。 茶 些 患者 可 因 血 管 阻 守 . 缺 血 ,引发 肠 道 淡 


疡 , 模 死 , 因 肠 道 出 血 或 穿孔 。 近 一 半 的 结 节 性 多 动脉 炎 患 
者 有 乙肝 病 玫 的 感染。 虽然 皮质 激素 和 环 磅 酸 肪 能 改善 呈 
者 的 存活 率 ,但 同时 又 有 引起 血小板 减少 .大 膜 泪 疡 而 增加 
旧 肠 道 出 血 的 危险 。 

2 过 敏 性 繁 疗 。 特点 是 金 身 小 血管 炎 , 并 伴 有 兹 疲 、 
关节 炎 和 腹痛 三 联 征 。 累 及 寺 肠 道 者 占 29% ~69% ,80% 
以 上 患者 有 腹痛， 8 
性 。 有 主张 用 皮质 济 
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3，Wegener 肉芽 肿 ”是 原因 未 明 的 全 身 人 性 血管 炎 . 尝 
及 中 小 动脉 ,肉芽 肿 性 炎症 累及 骨 肠 道 并 不 多 见 , 但 可 能 引 
起 肠 道 缺 血 、 出 血 或 穿孔 。 

4. 系统 性 红斑 狼疮 ” 胃 肠 道 症状 常见 .半数 以 上 有 上 腹 
痛 、 恶 心 和 呕吐 。 然 而 . 肠 道 血管 炎 只 占 2% 左 右 , 主 要 累 
及 小 动脉 ,可 引起 溃疡 .出血 和 梗死 ,也 有 报道 可 引起 黏膜 
下 和 肌 层 的 静脉 炎 而 导致 蛋白 丢失 性 肠 病 。 

5. 类 风湿 血管 炎 ”在 类 风湿 关节 炎 患 者 中 约 占 1 外， 
而 且 这 些 患 者 中 有 胃 肠 道 症 状 者 只 占 10%。 胃 上 肠 道 血管 
累及 时 可 引起 缺 血 性 溃疡 梗死、 结肠 炎 和 骨 肠 道 出 血 。 

6. 血栓 闭塞 性 血管 炎 (Buerger's disease) 累及 小 血 
管 以 及 中 血管 ,可 导致 远 端 肠系膜 动脉 的 多 发 闭塞 。 

7. 白 塞 病 患者 常 有 小 动脉 以 及 中 动脉 及 相应 静脉 
的 淋巴 细胞 性 炎症 。 与 克 罗 恩 病 一 样 , 回 育 部 也 是 最 易 受 
累 产 生 溃 疡 的 部 位 。 腹痛、 腹 海 .消化 道 出 血 及 穿孔 也 
可 见 。 

8. 超 敏 性 血管 炎 常 累及 小 动脉 .小 静脉 及 毛细 血 
管 ,发 病 与 一 系列 药物 .感染 、 化 学 品 有 关 , 此 病 偶 可 累及 胃 
道 。 


ER 


9. 冷 球 蛋 白 血 症 ”可 伴 有 小 血管 上 免疫 复合 物 沉着 ， 
有 时 可 累及 消化 道 。 此 类 患者 常 伴 有 丙肝 病毒 的 感染 。 

(三 ) 结肠 和 小 肠 杜氏 病 (dieulafoy disease) ”病因 未 
明 ,一 般 认 为 它 是 一 种 先天 性 病变 。 其 病理 特点 是 小 的 秋 
膜 缺 损 伴 有 少量 炎症 ;其 基底 部 有 一 支 粗大 的 扭曲 的 小 动 
脉 , 并 穿 破 黏膜 进入 肠 腔 内 ;没有 血管 炎 \ 动 脉 硬 化 或 动脉 
瘤 的 表现 。 通 常 位 于 胃 食 管 连接 部 近 端 6cm 的 范围 内 。 
类 似 的 病灶 还 可 见于 直肠 结肠, 小肠 ,食管 很 少见 。 此 病 
临床 表现 为 反复 的 、 突 发 的 大 出 血 。 和 急诊 内 镜 可 发 现 很 小 
的 血管 瘤 样 突起 ,但 出 血 停止 后 马上 可 变 得 很 不 明显 。 未 
发 现 溃疡 者 要 反复 行内 镜 检查 以 明确 诊断 。 结 合 病史 及 动 
脉 造 影 显 示 粗 大 ,扭曲 的 动脉 可 考虑 本 病 。 内 镜 下 注射 及 
电 凝 治疗 通常 有 效 , 但 也 可 用 内 镜 下 环 扎 或 止血 钳 夹 .有 时 
需要 手术 治疗 。 

(四 ) 肠 道 血 管 发 育 不 良 “” 肠 道 血 管 发 育 不 恨 (an- 
giodysplasia.AD) 又 称 动静 肪 畸形、 血管 失常 增殖 症 或 血 
管 扩张 症 , 是 一 种 位 于 肠 道 黏膜 层 或 黏膜 下 层 人 的 、 
扩张 的 点 状 红色 血管 结构 . 常 华 及 邻近 的 小 静脉 、 毛 细 血 
管 及 小 动脉 ,以 慢性 消化 道 出 血 和 难 治 性 贫血 为 主要 临 
床 特征 。 

其 确切 机 制 仍 未 完全 阐明 ,可 能 与 先天 性 血管 发 育 异 
常 后 天 血管 退行 性 变 、 血 管 成 熟 过 程 调节 亲 乱 及 长 期 亿 性 
和 缺 氧 致 血管 代 偿 性 增生 等 诸多 因素 相关 。 大 多 数 ; 
(54 痉 一 100 闹 ) 位 于 育 、 升 结肠 .40 坚 一 75 呈 患者 有 多 发 病 
炸 ,11 吧 一 20%% 患 者 同时 存在 小 肠 病 变 . 

AD 患者 可 以 无 症状 .但 其 主要 的 临床 特点 是 反复 消 
化 道 出 血 , 呈 间 三 性 ` 自 限 性 。 出 血 三 多少 不 … 可 表现 为 
血便 、 黑 便 、 烘 便 隐 血 试验 阳性 和 缺 铁 性 贫血 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


AD 的 诊断 困难 , 内 镜 检 查 和 动脉 造影 有 诊断 价值 。 
内 镜 检 查 的 阳性 率 为 60% 左 右 。 在 无 严重 失血 情况 下 ,内 
镜 可 见 病 变 平坦 或 稍 高 出 黏膜 ,红色 ,一般 为 2 一 10mm', 圆 
形 、. 星 状 或 有 明显 的 茧 样 边 缘 , 可 有 显著 的 供血 血管 。 内 馆 
检 出 病变 而 且 有 活动 性 出 血 或 有 黏附 的 血块 才 是 AD 引起 
出 血 的 依据 。 胶 娶 内 镜 和 双 气 到 小 肠 镜 的 应 用 有 助 于 提高 
小 肠 血 管 发 育 不 良 的 诊断 率 。 对 大 量 出 血 患 者 ,动脉 造影 
为 首选 ,其 主要 征象 有 :中 动脉 期 可 见 血 管 从 ,常见 于 回 结 
~ 肠 动脉 支 的 末端 ;@ 动 脉 后 期 可 见 静 脉 早期 显影 ;充盈 的 
静脉 延迟 排 空 , 即 在 其 他 肠系膜 静脉 分 支 造 影 剂 已 排 空 时 
仍然 显影 。 动 脉 造影 虽 能 检 出 血管 病变 ,但 要 确定 它 是 出 
血 的 原因 则 需 在 肠 腔 内 看 到 外 溢 的 造影 剂 。 

局 部 单 发 病变 可 采用 内 镜 下 电 凝 ,注射 硬化 剂 及 激光 
等 治疗 ,但 再 出 血 机 会 较 多 。 经 动脉 滴 注 血管 加 压 索 或 注 
入 明胶 海绵 ,有 一 定 疗效 ,但 存在 并 发 证。 有 报道 采用 雌 激 
沙 利 度 胺 治疗 ,但 疗效 有 待 进一步 肯定 。 对 急性 大 重出 
血 或 经 内 科 治 疗 无 效 者 应 考虑 手术 治疗 。 

(五 ) 先天 性 动静 脉 畸形 (arteriovenous malformation， 
AVM) 本 病 是 在 胚胎 发 育 期 间 生 长 缺陷 所 致 。 病 变 可 发 
生 在 任何 部 位 ,但 以 四 肢 为 多 见 。 肠 道 病变 主要 在 直肠 和 
乙状结肠 。 病 灶 可 很 小 ,也 可 累及 一 段 肠 段 。 组 织 学 的 改 
变 是 黏膜 下 动脉 和 静脉 之 间 有 持续 性 的 先天 性 的 交通 , 特 
征 性 的 改变 是 静脉 的 “动脉 化 ”, 病 程 较 长 时 可 见 动脉 扩张 
伴 萎缩 和 硬化 。 动 脉 造影 是 主要 的 诊断 方法 。 小 的 病灶 可 
见 早期 充 到 的 静脉 ,大 的 病变 可 见 动脉 或 静脉 明显 扩张 。 
伴 有 出 血 的 大 病灶 需要 切除 累及 的 肠 段 , 较 小 的 病灶 可 采 



































用 内 镜 治 疗 。 
(六 ) 遗传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 (Osler-Weber-Rendo 
disease) ”本 病 是 一 种 常 染色 体 显 性 的 家 族 性 病变 。 特 点 


是 皮肤 、 黏 膜 的 毛细 血管 扩张 和 反复 消化 道 出 血 。80 吧 患 
者 有 家 族 史 。 血管 扩张 易 累及 口唇 、 黏 膜 (尤其 易 累 及 口腔 
及 只 部 ,消化 道 (尤其 是 骨 、 小 肠 ) 肝 、 肺 \ 视 网 膜 以 及 中 枢 
神经 系统 。 典 型 的 临床 表现 为 婴 幼 儿 时 有 反复 的 上 咽 出血 ， 
10 岁 以 前 半数 患者 有 消化 道 出 血 , 但 40 岁 以 前 大 量 出血 
少见 :在 无 严重 贫血 和 失血 情况 下 ,内 镜 检查 容易 作出 诊 
断 ， 治 疗 可 采用 雌 激素 .氨基 已 酸 等 药物 治疗 ,无 效 者 可 经 
内 伐 下 止血 或 手术 切除 肠 段 。 

(七 ) 骨 肠 道 血管 瘤 ” 半 鹏 道 任何 部 位 都 可 发 生 血 管 
狼 , 但 地 多 见于 空肠 ,3 肠 、 结 肠 。 可 为 单 发 或 多 发 ， 
点 紫 包 无 蒂 或 总 内 自 秋 膜 下 血管 从 ,但 有 
时 可 符 及 肌 层 页 至 浆 膜 层 





三 .局 


































。 直径 大 多 二 2cm, 但 直肠 病变 
可 较 大 
组 电 道 血管 闯 一 般 分 为 毛细 血管 交 .海绵 状 血管 瘤 和 
混合 型 血 








名 肠 道 应 管 疾 的 临床 表现 无 特 引 
:有 了 时 从 幼年 于 始 有 慢性 间 泌 


浴 增 长 调 碍 量 。 腹部 平 片 见 到 多 个 移动 性 钙化 
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点 ,提示 可 能 存在 血管 瘤 。 内 和 镜 检 查 和 胶 必 内 镜 可 能 显示 
黏膜 下 肿块 或 息肉 样 改 变 ,动脉 造影 可 能 发 现 异 常 血 管 从 
或 充盈 缺损 及 静脉 相 延 迟 。 对 孤立 的 或 数量 较 少 的 小 病灶 
可 通过 内 镜 治 疗 , 大 的 或 多 发 病灶 需要 手术 治疗 。 

( 八 ) 皮肤 和 肠 道 海绵 状 血管 六 ”1860 年 有 作者 描述 
了 皮肤 血管 疙 \ 肠 道 病 变 和 消化 道 出 血 之 间 的 关系 ,以 后 称 
之 为 Blue rubber bleb syndrome, 借 以 与 其 他 皮肤 血管 病变 
相 区 别 。 家 族 史 不 常见 。 血 管 瘤 呈 蓝 色 ， 高 出 表面 ,直径 
0.1~5cm, 直 接 压迫 可 排 空 血管 瘤 内 血液 ， 而 留 下 带 皱纹 
的 事 是 本 病 的 特点 。 病变 单 发 或 多 发 ,常见 于 躯干 ,四 肢 和 
面部 ,但 不 在 饲 腊 上 ,可 累及 胃 肠 道 任何 部 位 ,以 小 肠 最 常 
见 , 如 在 结肠 常 在 远 端 。 诊断 和 治疗 同 胃 肠 道 血管 痛 。 
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第 十 五 节 肠 梗 阻 
菏 炜 ” 杨 乘 辉 


肠 梗阻 (intestinal obstruction) 指 由 于 病理 因 素 发 生 肠 
内 容 物 在 肠 道中 通过 受阻 ,为 临床 常见 急 腹 诈 之 一 。 焉 类 
之 初 ,梗阻 疡 段 先 有 解剖 和 功能 性 改变 ,继而 发 生体 液 和 电 
解 质 的 丢失 . 肠 壁 循环 障碍 .坏死 和 继 发 感染 ,最 后 可 致 毒 
血 症 , 休 克 \ 死 亡 。 如 能 及 时 予以 诊疗 ,大 多 能 逆转 病情 的 
发 展 ,最 终 治愈。 





【分 类 】 

(一 ) 按 梗阻 的 原因 分 类 

1 机 械 性 肠 梗阻 “临床 上 最 常见 ,是 指 肠 壁 本 身 \ 肠 
腔 内 或 肠管 外 的 各 种 器 质 性 病 造成 肠 腔 狭窄 或 闭塞 ,致使 
肠 内 容 物 通过 受阻 。 

2. 动力 性 肠 梗阻 是 指 各 种 原因 导致 肠 壁 肌肉 千 缩 
亲 乱 ,失去 是 动能 力 , 肠 内 容 物 不 能 有 效 排出 而 产生 的 醒 
有 阻 , 而 肠 怠 本 身 并 无 解 章 上 的 病变 。 动 力 性 肠 梗阻 又 可 
分 为 : 

(47 麻 兽 性 肠 梗阻 : 亦 称 无 动力 性 肠 习 阁 。 因 感染 、 
旧 、 低 血 印 , 消 散 炎 ,中 状 腺 功能 减退 ,腹部 手 影响 
到 肠 道 自主 神经 系统 ,致使 肠 道 平 潜 肌 的 收缩 障碍 ,使 肠管 
扩张 ,是 动 消失 ,不 能 将 肠 内 容 物 推 向 前 进而 引起 ， 


























(2) 痉挛 性 肠 梗阻 :任何 原因 引起 的 肠 道 副 交感 神经 
兴奋 ,而 使 肠 道 处 于 异常 的 高 动力 状态 致 痉挛 , 肠 内 容 物 
不 能 运行 , 多 为 短暂 性 的 ,可 见于 肠 道 炎症 或 神经 功能 
紊乱 。 

3. 缺 血性 肠 梗阻 ”是 指 由 于 肠系膜 血管 病变 引起 肠 
你 缺 血 ,继而 引起 蜂 动 障碍 造成 肠 柄 阻 ,见于 肠系膜 血管 血 

(二 ) 按 肠 壁 血 供 情况 分 类 

1. 单纯 性 肠 梗 阻 “ 仅 有 肠 腑 阻塞 而 无 肠 壁 血 供 障碍 ， 
称 为 单纯 性 肠 梗 阻 。 多 见于 肠 腔 内 堵塞 或 肠 外 肿块 压迫 所 
致 的 肠 梗阻 。 

2. 绞 窒 性 肠 梗阻 “在 肠 腔 阻塞 时 , 肠 壁 因 血 管 被 压迫 
而 引起 缺 血 坏 死 , 称 为 绞 罕 性 肠 梗 阻 。 多 因 肠 扭转 、 肠 套 
登 , 典 顿 疝 、 肠 粘连 等 引起 。 

(三 ) 按 梗阻 发 生 的 部 位 分 类 
1. 小 肠 梗阻 又 可 分 为 :高 位 小 肠 梗阻 , 主要 指 发 生 
于 十 二 指 肠 或 空肠 的 梗阻 ;低位 小 肠 梗阻 ,主要 是 指 远 端 回 
肠 的 梗阻 。 

2. 结肠 梗阻 “多 发 生 于 左 侧 结肠 ,以 乙状结肠 或 乙 状 
结肠 与 直肠 交界 处 为 多 见 。 

(四 ) 按 梗阻 的 程度 分 类 ”可 分 为 完全 性 梗阻 与 不 完 
全 性 (或 部 分 性 ) 梗 阻 。 

(五 ) 按 起 病 的 缓急 分 类 ”可 分 为 急性 肠 梗 阴 与 慢性 
肠 梗 阻 。 

各 种 分 类 之 间 是 相互 关联 的 ,而 肠 梗 阻 类 型 也 可 随 病 
理 过 程 的 演变 而 转化 ,例如 由 单纯 性 变 为 绞 窗 性 ,由 不 完全 
性 变 为 完全 性 ,由 慢性 变 为 急性 等 , 随 着 机 械 性 肠 梗阻 存在 
的 时 间 延 长 ,梗阻 以 上 部 位 肠 祥 由 于 过 度 脱 胀 以 及 性 素 的 
吸收 . 血 运 障碍 等 ,也 可 转化 为 麻 癖 性 肠 梗阻 。 


【病因 】 

(一 ) 机 械 性 肠 梗 阻 常见 的 病因 

管 外 病因 

(1) 粘连 与 粘连 带 压 迫 :为 最 常见 的 病因 。 先 天 性 粘 
连带 较 多 见于 小 儿 , 而 腹部 及 盆腔 手术 、 结 核 性 腹膜 炎 及 非 
特异 性 腹腔 内 感染 产生 的 粘连 是 成 人 肠 梗阻 最 常见 的 原 
因 , 但 少数 病例 可 无 腹部 手术 及 炎症 史 。 

(2) 闸 : 腹 股 淘 斜 冶 、 上 投 闸 、 内 疝 的 赃 顿 。 

(3) 肠 扭转 :可 为 原 发 性 及 继 发 性 肠 扭转 , 常 由 于 烙 连 




























































所 敏 。 
(4) 肠 外 肿瘤 或 腹 块 压迫 。 


2， 肠 腔 内 阻塞 ”由 胆 有 、 粪 右 、 异 物 、. 虫 虫 等 引起 ,日 





前 已 少见 。 
3. 肠 壁 病变 
(1) 先天 性 狭窄 和 闭 孔 畸形 。 






(2) 炎症 、. 旧 痛 ,吻合 手术 及 其 他 因 索 所 敏 的 
如 炎症 性 肠 病 . 瞩 结 核 .放射 性 损伤 .种 癌 ( 尤 革 是 结肠 


茎 ， 例 
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肠 吻 合 术 等 。 





(3) 肠 套 受 ,多 见于 儿童 , 因 息 肉 或 其 他 肠管 病变 








引起 。 
(二 ) 动力 性 肠 梗阻 常见 的 病因 
1. 麻 袜 性 肠 梗 阻 “可 并 发 于 : @ 腹 部 大 手术 后 ;@ 腹 















腑 内 炎症 ;@ 电 解 质 亲 乱 ;@ 上 腹膜 后 炎症 或 出 血 破裂 等 ; 
回肠 缺 血 ,如 肠系膜 @ 肾 和 胸部 :如 晴 周 围 脓 








肿 、 心 肌 梗死 等 ;DD 全 二 
啡 类 药物 , 抗 胆 碱 药物 等 。 
2. 痉挛 性 肠 梗阻 ” 肠 道 炎症 及 神经 系统 功能 头 乱 均 
可 引起 肠管 暂时 性 痉挛 ,引起 痉挛 性 肠 梗 阻 。 
(三 ) 血管 性 肠 梗 阻 病因 肠系膜 动脉 栓塞 或 血栓 形 
成 和 肠系膜 静脉 血栓 形成 为 主要 病因 。 

















【病理 解剖 】 

单纯 性 完全 性 机 械 性 肠 梗 阻 发 生 后 .梗阻 部 位 以 上 的 
肠 腔 扩 张 。 肠 壁 变 落 ,黏膜 易 有 糜烂 和 溃疡 发 生 。 奖 膜 可 
被 据 列 ,整个 肠 壁 可 因 血 供 障碍 而 坏死 穿孔 。 梗 阻 以 下 部 
分 肠管 多 呈 空 虚 塌陷 。 麻 癖 性 肠 梗 阻 时 肠管 扩张 、 肠 壁 变 
薄 。 在 绞 窗 性 肠 梗 阻 的 早期 ,由 于 静脉 回流 受阻 ,小 静脉 和 
毛细 血管 可 发 生 淤血 , 通 透 性 增加 ,甚至 破裂 而 渗 出 血浆 或 
血液 。 此 时 肠管 因 充血 和 水 肿 而 呈 紫 色 。 继 而 出 现 动 脉 血 
流 受 阻 .血栓 形成 , 肠 壁 因 和 缺 血 而 坏死 ,上 肠 内 细菌 和 毒素 五 
通过 损伤 的 肠 辟 .进入 腹腔 。 坏 死 的 肠管 呈 色 ,最 后 五 
自行 做 季 


【病理 生理 】 

肠 梗阻 的 主要 病理 生理 改变 为 肠 膨 站 、 体 液 和 电解 质 
的 丢失 以 及 感染 和 毒 血 证 ,严重 程度 视 醒 阻 部 位 的 高 低 、 醒 
本 erm te s 人 岂 












































里 动 加 强 3 
萎缩 ;4 委身 性 病理 生理 改变 主要 3 
肠 梗阻 可 引起 以 下 变化 : 
(一 ) 局 部 病理 生理 变化 
1. 肠 蠕 动 增加 梗 
增加 , 故 产 生 腹 痛 、 肠 鸣 1 
















动 . 随 着 肠 内 容 物 的 排出 .肠管 呈 雹 | 
节 为 梗阻 所 在 部 位 。 当 病情 进展 





终 使 肠 壁 平 消 肌 收缩 力 减 弱 直 至 民 
2. 肠 腔 扩 张 积 气 积 液 “” 柄 阻 近 
体 .抑制 肠 达 块 膜 吸收 水 分 并 刺激 其 分 i 
液体 积聚 .使 扬 脱 胀 进行 性 加 重 。 

3. 肠 壁 充血 水 肿 , 通 透 性 增加 随 庆 禄 隆 时 间 的 征 
,肠管 内 庄 力 增高 : 狂 使 肠 : 
i 此 至 引起 细 茵 腹 












1987 


E 彩 每 血 症 ;@ 应 用 某 些 药物 :如 到 






诬 重 时 肠管 可 国 扎 血 坏 全 
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(二 ) 


下 求 : 
阻 位 于 网 
和 低 氧 低 钾 性 碱 中 毒 ; 


消化 系统 疾病 





全 身 病理 生理 变化 
电解 质 丢 失 ”高 位 小 肠 梗阻 时 呕吐 频繁 , 当 梗 
] 或 十 二 指 肠 上 段 ,呕吐 过 多 胃酸 , 则 易 产 生 脱 水 





吐出 现 较 晚 , 哎 吐 物 为 类 样 液体 ,或 有 凑 自 味 。 绞 罕 性 肠 梗 
阻 时 ,呕吐 物 为 血性 或 棕 褐色 。 而 麻痹 性 肠 梗 阻 的 呕吐 往 
往 为 溢出 性 。 结 肠 梗阻 呕吐 少见 ， 但 后 期 回 盲 长 因 肠 
































若 梗阻 位 于 十 二 指 肠 下 段 或 空肠 上 


段 , 则 重 碳酸 盐 的 丢失 严重 。 低 位 肠 梗 阻 时 ,呕吐 虽 不 多 
见 ,但 因 肠 黏 弄 吸收 功能 降低 而 分 泌 液 量 增多 , 肠 腔 中 大 量 


血浆 





此 外 ,过 度 的 肠 膨胀 影响 静脉 回流 ,导致 肠 壁 水 肿 和 


尤 以 绞 罕 性 肠 梗 阻 时 丢失 严重 ,并 可 导致 低 血压 





和 低 血 容量 休克 。 


阻 近 端 的 
通 透 性 的 
内 感染 ， 





2. 感染 和 毒 血 症 ” 当 单纯 性 梗阻 转变 为 绞 罕 性 时 , 梗 


肠 内 容 物 淤积 ,细菌 繁殖 产生 大 量 毒素 ,由 于 肠 壁 
增加 ,细菌 和 毒素 可 透 过 肠 壁 引起 肠 源 性 的 腹腔 
并 经 腹膜 吸收 导致 全 身 性 中 毒 。 严 重 的 腹膜 炎 和 


毒 血 症 是 导致 肠 梗阻 患者 死亡 的 主要 原因 。 
3. 休克 急性 肠 梗 阻 若 不 及 时 治疗 ,大 量 的 水 .电解 








质 丧 失 3 纪 
休克 。 


1 


升 , 腹 式 


起 血 容量 减少 ,加 之 感染 和 中 毒 , 极 易 导致 中 毒性 


4. 心肺 功能 障碍 ” 肠 腔 扩 张 致 腹 压 增高 时 , 横 腰 上 


呼吸 减弱 ,影响 肺 内 气体 交换 ;同时 腹 压 增高 亦 使 





下 腔 静 脉 血 液 下 


排 血 量 。 


六 
总 


之 ,高 位 
阻 易 产 生 肠 腔 





流 障碍 ,加 之 血 容量 减少 ,进一步 影响 到 心 


世 梗 阻 容易 引起 水 .电解质 紊 乱 ,低位 肠 梗 
影 胀 ` 感 染 和 中 毒 。 绞 窗 性 肠 梗 阻 容易 导致 
祥 性 肠 梗 阻 容 易 引 起 肠 穿 孔 和 腹膜 炎 。 而 在 不 同 








类 型 肠 梗阻 后 期 ,各 种 病理 生理 变化 均 可 出 现 。 


【临床 表现 】 


(一 


-和 


1 
年 











j 异 。 一 般 而 言 ， 


) 临床 症状 
瘦 闹 ” 常 为 最 先 出 现 的 症状 , 多 表现 为 阵 发 性 绞 
度 和 间 砍 期 的 长 短 则 视 梗 阻 部 位 的 高 低 和 病情 的 
十 二 指 肠 、 上 段 空肠 梗阻 时 因 呕 叶 起 
立 回肠 梗阻 因 肠 胀气 抑制 肠 峡 动 ,患者 绞 痛 较 
肠 梗 阻 时 绞 痛 较 剧烈 , 常 每 2~5 分 钟 即 发 作 
性 肠 梗 阻 腹 猎 在 一 阵 肠 鸣 或 排 气 后 可 见 组 
: 肠 梗阻 亦 然 , 生 间 黎 期 亦 长 。 die 
可 有 持 狂 , 此 种 情况 的 出 现 应 注意 有 闭 祥 
的 可 能 性 : 若 腹 狂 的 间 砍 其 不断 
: 阵 发 性 加 剧 , 且 疼 靖 较 剧烈 时 . 则 
了 胆 的 表现 .车 
当 烦 本 用 发 必 

















































狮 的 称 此 出 现 麻 疗 性 肠 极 阻 , 则 
作 . 而 

2. 哎 吐 ” 肠 神 阴 患 省 儿 香 人 ,程度 和 人 性质 与 模 
阴 程 度 和 部 你 有 关 j 为 反射 性 哎 吐 ， 











府 后 期 则 为 反 


Dali 





上 物 为 凤 液 :十 


人 


-出现 您 里 ,人 瘟 
- 指 肠 液 和 胆汁 ;低位 肠 神 阻 时 . 开 





,xt 





度 充盈 而 关闭 不 全 时 亦 有 较 剧 烈 的 呕吐 ,吐出 物 可 含 烘 汗 。 

3. 腹胀 ”腹胀 一 般 在 肠 梗阻 发 生 一 段 时 间 后 才 出 现 ， 
其 程度 与 梗阻 部 位 有 关 。 高 位 小 肠 梗 阻 由 于 频繁 呕吐 多 无 
明显 腹胀 ;低位 小 肠 梗阻 或 结肠 梗阻 的 晚期 常 有 显著 的 全 
腹 脱 胀 。 肠 扭 则 引起 的 闭 祥 性 梗阻 的 肠 段 赔 胀 很 突出 , 常 
呈 不 对 称 的 局 部 膨胀 。 麻痹 性 肠 梗 阻 时 ,全 部 肠管 均 膨胀 
扩大 , 故 腹胀 显著 。 

4. 便秘 和 停止 排 气 ， 完 全 性 肠 醒 阻 时 ,患者 排便 和 排 
气 现象 消失 。 但 在 高 位 小 肠 梗阻 的 最 初 2~3 日 ,如 梗阻 以 
下 肠 腔 内 积存 了 粪便 和 气体 , 则 仍 有 排便 有 排 气 现象 ,不 能 
因此 否定 完全 性 梗阻 的 存在 ;同样 ,在 绞 守 1 性 肠 梗阻 如 肠 扭 
转 . 肠 套 炙 以 及 结肠 癌 所 致 的 肠 梗阻 等 都 仍 可 有 血便 或 腔 
血便 排出 。 
































5. 全 身 症 状 。 单 纯 性 肠 梗阻 者 一 般 无 明显 全 身 症 
状 , 但 吸 吐 频繁 和 腹胀 严重 者 必 有 脱水 。 血 钾 过 低 者 有 疲 


惫 .嗜睡 ,乏力 和 心律 失常 等 症状 。 绞 窜 性 肠 醒 阻 患 者 全 身 
症状 最 显著 ,早期 即 有 虚脱 ,很 快 进入 休克 状态 。 伴 有 腹腔 
感染 者 ,腹痛 持续 并 扩散 至 全 腹 , 同 时 有 届 寒 发热 \ 白 细胞 
增多 等 感染 和 毒 血 症 表现 。 

(二 ) 体征 

1. 全 身 情况 “- 般 表现 为 急性 痛苦 面容 ,神志 清楚 ， 
呼吸 受 限 , 急 促 ;有 酸 中 毒 时 ,呼吸 深 而 快 。 当 有 脱水 情况 
时 ,患者 可 表现 为 展 干 舌 燥 ,眼帘 及 两 天 内 陷 : 皮 者 肤 弹性 消 
失 。 车 出现 休克 症状 ,可 出 现 神志 委 靡 .淡漠 、 饱 履 , 蔚 至 错 
迷 。 此 时 患者 可 有 了 脉 快 .面色 苍白 .出 冷汗 四肢 腊 冷血 压 
下 降 等 表现 。 








冷汗 






2. 腹部 体征 
(1) 腹部 膨胀 ;高 位 小 肠 梗阻 多 在 上 腹部 ,低位 小 肠 醒 
明 多 在 中 股 部 , 暴 疯 性 肠 梗阻 则 呈 全 上 腹 膨 隆 。 


(2) a 在 慢性 肠 梗阻 和 此 腹壁 较 注 的 病例 ， 
肠 型 和 电动 波 特 
(3) 肠 鸣 
绥靖 发 作 时 ， 在 醒 阴 间 wh 
集 < la ; 肠 腔 明显 扩张 














质 。 HE 及 模 明 或 机 械 性 肠 术 阻 并 发 腹膜 炎 时 ,大 ! 
动 音 极度 减 消失 。 

(3 县 部 讨 猎 :常见 于 机 械 性 肠 梗 阳 , 压 痢 伴 肌 紧 张 和 
反 跳 痛 主要 





: 肠 梗阻 ,尤其 是 并 a 。 
在 成 团 师 虫 、 肠 套 葵 或 结 开 致 的 肠 梗 
到 相应 的 腹 抉 ,压痛 明显 的 部 位 往往 为 病变 所 
9 肠 祥 。 师 中 性 肠 梗 阻 时 可 为 记 
和 莹 时 腊肠 RN 常 在 在 中 上 
9 扩 镁 性 肿 据 ,而 贸 肿 性 
人 时 可 触及 直肠 内 外 的 肿 


(5) 腹 块 ， 
阻 、 nt 可 解 下 













证 最 wl 
包 块 多 坚硬 





块 或 肠 套 状 的 底部 。 
(三 ) 实验 室 检查 
变化 不 明显 , 梗 
因 脱水 和 血液 浓缩 而 升 高 。 1 
常 或 轻 度 增高 , 绞 罕 性 肠 梗 阻 旬 
增加 。 血 气 分 析 及 血清 印 .外 
电解 质 关 乱 的 情况 。 呕 吐 物 
血 阳 性 ,应 考虑 肠管 有 血 运 障 
(四 ) X 线 检查 X 线 
和 首选 的 方法 ,可 为 明确 醒目 
以 及 梗阻 的 病因 提供 依据 。 
1. X 线 腹部 平 片 ” 启 管 的 气 液 平 面 是 肠 梗 阻 特有 的 义 
线 表现 , 摄 片 时 最 好 了 到 直 立 位 , 若 体 弱 不 能 直立 时 可 取 侧 卧 
位 。 一 般 在 肠 梗阻 发 生 4~6 小 时 后 ， 即 可 见 肠 腔 内 积 气 ， 
立 位 片 可 见 多 个 液 平面 ， 位 置 高 低 不 等 , 呈 阶 梯 状 , 伴 有 倒 
“CU? 形 扩张 的 曲 影 。 空 肠 梗阻 时 ,扩张 的 小 肠 影 位 于 腹部 
中 央 , 呈 横向 排列 本 膜 彼 辟 展 平 消失 、 肠 皱 辟 呈 环 形 
伸 向 腔 内 ,环形 皱 辟 呈 "* 鱼 肋骨 刺 状 ”。 而 回肠 梗阻 时 , 皱 改 
黏膜 较 平滑 ,至 晚期 时 小 肠 肠 祥 内 多 个 液 平面 出 现 ， 人 
旺 阶梯 状 。 而 结肠 梗阻 时 梗阻 近 端 肠 腔 内 扩张 积 气 , 回 
es 结肠 扩 3 续 赴 分明 电 : 兴 以 
半 结 肠 更 为 显著 。 结 肠 梗 阻 时 小 肠 充 气 和 液 平面 常 不 明 
显 ,由 于 结肠 胀气 ,腹腔 外 形 呈 “镜框 形 ”。 
2. X 线 造影 ， 多 用 于 慢性 不 完全 性 肠 梗阻 或 缓解 期 ， 
以 明确 梗阻 的 部 位 和 病因 。 但 肠 梗 阻 时 钢 剂 通过 时 间 长 ， 
可 能 加 重 或 延误 治疗 ,多 不 宜 采用 钢 剂 造影 检查 。 而 水 溶 
性 碳 油 造影 , 视 梗阻 部 位 ,特别 是 高 位 梗阻 时 ,可 以 了 解 梗 
阻 的 原因 及 部 位 。 考 虑 有 结肠 梗阻 时 ， 行 钢 剂 灌肠 有 助 于 
与 小 肠 恒 阻 的 鉴别 。 在 怀疑 肠 套 着、 乙状结肠 扭转 或 结肠 
肿瘤 时 ,可 行 稀 钢 洪 肠 以 助 诊断 。 
五 ) 纤维 结肠 镜 检 查 ”慢性 不 完全 性 结肠 梗阻 患者 
在 钢 剂 洪 肠 不 能 明确 诊断 时 ,可 考虑 纤维 结肠 镜 检 查 。 








: 肠 梗 阻 星期 各 种 化 验 检查 





















参 断 急性 肠 梗阻 的 党 
存在 \ 醒 阻 的 位 置 ,性质 





















































【诊断 与 鉴别 诊断 】 
典型 的 肠 梗 阻 不 难 诊断 。 





其 诊断 要 点 为 :D 有 腹 阁 、 腹 
刁 . 尿 吐 ,应 门 停止 排 气 排便 四 项 E 杰 症状 ;@ 腹 部 检查 可 
见 肠 型 ,腹部 压 音 亢 进 或 消失 ;@X 线 腹 部 透视 或 
摄 片 检查 可 见 肠 腔 明 显 扩张 与 多 个 液 平面 。 符 合 上 述 诊断 
要 加 的 病例 , 肠 梗 阻 可 以 确诊 ,但 要 重视 其 病因 的 分 析 判 
外， 例如 有 腹部 手术 或 外 伤 史 ` 有 结核 性 腹 晓 炎 或 腹腔 内 
病史 者 应考 不 精 连 性 肠 梗阻 可 能 。 如 在 使 秘 或 餐 
腹痛 、 虹 吐 、 腹 胀 考 ,应 考虑 
性 腹 首 、 量 部 肿块 .黏液 血 使者 ,万 
鞭 可 能 。 腹 部 检查 应 包括 腹股沟 
应 注意 有 无 Se 直肠 
几 肠 杆 肯 以 肠 诈 先天 性 蚁 ;3 岁 以 
多 见 :在 儿童 中 ,是 下 引起 肠 堵 塞 ee 见 到 ， 





















剧烈 活动 后 发 
肠 所 转 可 能 ， 如 出 现 交 
A 于 小 A 记 



















于 ,中 年 患者 的 常见 病因 是 肠 粘连 、 笠 顿 性 外 疝 和 肠 扭转 .而 
老年 人 的 常见 病因 是 结肠 癌 、. 乙 状 结 肠 扭转 和 凑 块 堵塞 。 

对 病因 的 判断 虽 重 要 ,但 从 临床 治疗 的 角度 米 说 .判别 
宣 阻 的 类 型 与 治疗 方案 的 选择 更 密切 相关 。 应 考虑 的 鉴别 
如 下 : 

1. 机 械 性 肠 梗 阻 和 动力 性 肠 梗阻 的 鉴别 
病史 上 分 析 有 无 机 械 性 梗阻 
阵 发 性 肠 绞 痛 , 肠 鸣 音 亢 进 和 非 对 称 性 腹胀 :而 麻 阁 性 肠 极 | 
阻 的 特征 为 无 绞 痛 、 肠 鸣 音 消失 和 全 腹 均 匀 脱 胀 ;六 性 局 
梗阻 可 有 剧烈 腹 痢 突然 发 作 和 消失 .间歇 期 不 规则 , 肠 鸣 音 
减弱 而 不 消失 .但 无 腹胀 。X 线 腹 部 平 片 有 助 于 三 者 的 鉴 
别 :机 械 性 梗阻 的 肠 胀气 局 限于 梗阻 部 位 以 上 的 肠 段 : 床 竟 
性 梗阻 时 ,全 部 胃 、 小 肠 和 结肠 均 有 胀气 ,程度 大 致 相同 ; 痉 
挛 性 梗阻 时 , 肠 无 明显 胀气 和 扩张 。 每 隔 5 分 钟 拍摄 正 、 侧 
位 腹部 平 片 以 观察 小 肠 有 无 运动 , 常 可 鉴别 机 械 性 与 碎 瘟 
性 肠 梗 阻 。 

2. 单纯 性 肠 梗阻 和 绞 窄 性 肠 梗 阻 的 鉴 另 
梗阻 常 发 生 于 单纯 性 机 械 性 肠 宣 阻 的 基础 上 ,一 般 认 为 出 
现下 列 征象 应 疑 有 绞 罕 性 肠 梗阻 :Q@ 急 又 发 生 的 剧烈 腹痛 
持续 不 减 , 或 由 阵 发 性 绞 痛 转变 为 持续 性 腹痛 ,疼痛 的 部 位 
较为 固定 。 若 腹痛 涉及 背部 提示 肠系膜 受到 牵 拉 ,更 提示 
为 绞 罕 性 肠 梗阻 。 四 腹部 有 压痛 、 反 中 痛 和 腹 肌 强直 , 肠 鸣 
音 亢进 可 不 明显 。@ 膜 胀 不 对 称 ,腹部 触及 有 压痛 的 肿块 
( 胀 大 的 肠 祥 )。@ 呕 吐 物 、 胃 肠 减 压 引流 物 、 腹 腔 穿刺 液 含 
血液 , 亦 可 有 便血 。@ 全 身 情况 恶化 出 现 早 、 进 展 快 , 毒 血 
证 表现 明显 ,病情 急剧 恶化 可 出 现 休克 征象 , 若 梗阻 不 能 解 
除 , 抗 休克 治疗 改善 将 不 显著 。@ 经 胃 肠 减 压 后 ,腹胀 减 
轻 , 但 腹痛 发 作 无 明显 减少 。G@X 线 平 片 检查 可 见 孤立 、 凸 
出 胀 大 的 肠 祥 ,不 因 时 间 而 改变 位 置 ,或 有 假 肿 瘤 了 表 影 。 临 
床 不 能 除外 绞 窜 性 肠 梗 阻 者 ,应 在 积极 准备 下 ,及 时 手术 探 

3. 小 肠 梗 阻 和 结肠 梗阻 的 鉴别 ”高 位 小 肠 梗 阻 呕吐 
腹胀 较 轻 ,低位 小 肠 梗 阻 则 反之 。 结 肠 梗 阻 的 临床 
表现 与 低位 小 肠 梗阻 相似 。 但 X 线 腹 部 平 片 检查 则 可 区 . 
别 。 小 电 模 阻 时 充气 的 肠 祥 遍 及 爹 腹 , 液 平 较 多 .页 结肠 则 
不 显示 。 攻 为 结肠 梗阻 则 在 腹部 周围 可 见 扩张 的 结肠 和 贷 
形 . 小 肠 内 积 气 则 不 明显 。 

4. 完全 性 肠 梗阻 和 不 完全 性 肠 梗 阻 的 鉴别 ”完全 性 
肠 醒 阻 多 为 急性 发 作 而 且 钙 状 明显 .不 完全 性 肠 室 阻 则 多 

性 梗阻 ,证 状 不 明显 ,往往 为 问 歇 性 发 作 。X 线 平 片 从 
性 肠 梗 阻 普 肠 禅 充气 扩张 是 显 .不 完全 性 肠 醒 阻 则 
肠 福 充气 扩张 不 明显 。 











首先 要 从 























1 绞 窑 性 肠 


































【治疗 】 

肠 醒 阻 的 济 疗 方法 取决 寺 极 耻 的 病因 、 性 质 、 
情 和 患者 的 全 身 情 况 、 但 方法 .纠正 肠 
重 阻 所 引起 的 腊 水 .电解 质 利 平 商 的 闪 乱 . 行 胃 肠 六 


部 位 . 病 
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1989 


机 械 性 肠 梗阻 的 特征 是 | 








第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


以 改善 梗阻 部 位 以 上 肠 段 的 血液 循环 以 及 控制 感染 等 皆 届 
必要 。 
(一 ) 纠正 脱水 .电解 质 丢 失 和 琶 碱 平衡 紊乱 “纠正 
水 ,电解 质 率 乱 和 酸 破 失 衡 是 极为 重要 的 基础 治疗 措施 。 
首先 根据 病程 临床 表现 等 估计 液体 丢失 量 和 欠缺 的 正 党 
需要 重 , 再 根据 心 \ 肾 功能 确定 单位 时 间 的 输液 量 。 一 般 成 
| 人 症状 较 轻 的 约 需 补液 1500ml, 有 明显 呕吐 的 则 需 补液 
3000ml, 而 伴 周 围 循环 衰竭 和 低 血 压 时 则 需 补液 4000ml 
| 以上。 最 基本 的 溶液 是 葡萄 糖 盐水 或 乳酸 钠 林 格 液 及 5 
葡萄 糖 各 半 ,并 根据 血清 电解 质 和 血气 分 析 结 果 加 以 调整， 
并 应 监测 尿 晤 及 中 心静 脉 压 的 变化 。 单 纯 性 肠 梗阻 早期 . 
上 述 生理 亲 乱 较 易 纠 正 ,但 在 绞 窜 性 肠 模 阻 和 机 械 性 肠 模 
阻 晚期 . 尚 需 补给 全 血 或 血浆 、 白 鼻 白 等 方 能 有 效 地 纠正 循 
环 障碍 。 
二 ) 胃 肠 减 压 。 胃 肠 插 管 减 压 可 减轻 腹胀 ,有 利于 肠 
辟 循 环 的 恢复 .避免 吸入 性 肺炎 的 发 生 。 少 数 轻型 单纯 性 
肪 三 效 的 减 压 后 肠 腔 可 恢复 通畅 。 对 拟 手 术 治疗 的 
患者 骨 肠 减 压 可 减少 手术 操作 困难 ,增加 手术 的 安全 性 。 
结肠 梗阻 发 生 肠 脱 胀 时 , 插 管 减 压 无 效 , 常 震 手 术 减 压 。 
(三 ) 控制 感染 和 毒 血 症 ” 肠 醒 阻 时 间 过 长 或 发 



































明 1 
重要 ， 阻 的 死亡 率 。 

(四 ) 解除 梗阻 恢复 肠 道 功能 

1. 非 手术 治疗 ”对 一 般 单 纯 性 机 械 性 肠 梗 阻 .尤其 是 
早期 不 完全 性 肠 梗 阻 可 手术 治疗 。 早 期 肠 套 蕉 、 肠 扭 
转 引起 的 肠 梗 阻 亦 可 在 严密 的 观察 下 先行 非 手术 治疗 , 动 
力 性 肠 乔 阻 除非 伴 丰 外 科 情 况 . 不 过 手术 治疗 。 

除 曾 述 各 项 治疗 外 尚 可 加 用 下 列 措 施 : 

(1) 中药 ;复方 大 承 气 汤 :川村 15g ,炒菜 服 子 30g. 可 
实 9 一 15g: 桃 仁 gg. 生 大 黄 9 一 15g( 后 下 ), 臣 俏 9 一 15g 
( 冲 )。 适 用 于 一 般 肠 柄 阻 , 气 心 较 明 显 者 。 寺 送 通 结 汤 : 庄 
遂 坟 1g( 溃 ) .桃仁 9g, 订 区 15g. 生 和 牛 腔 9g. 虚 朴 15g. 生 大 
黄 15~24g( 后 下 ), 木 香 9g。 适 用 于 较 重 的 肠 梗 阻 、 积 
多 者 。 上述 中 药 可 甬 成 200ml, 分 次 口服 或 经 罚 肠 减 
注入 

(2) 油 类 :可 用 液 状 石蜡 
分 次 口服 或 出 骨 肠 减 上 
暗 者 ， 


(3) 



















液 较 


be 
















攻 名 性 肠 梗阻 如 无 外 科 局 况 可 用 新 斯 的 明 注射 、 








服部 在 全 疗 。 
(4) 内 
复位 . 同 抽 





的 清关 路, 冯 
人) 此 为 肠 
便 附 





;他 到 是 


里、 申 胖 ,大 枢 , 内 关 , 合 谷 、 内 庭 等 穴位 


可 作为 辅助 治疗 。 

2 手术 治疗 绝 大 多 数 机械 性 肠 梗阻 觉 作 外 科 手 术 
治疗 , 缺 血性 肠 梗阻 和 绞 窄 性 肠 梗阻 更 应 及 时 手术 处 理 。 

1) 手术 指 征 :@ 积 极 非 手术 治疗 无 效 ,临床 症状 不 组 
解 或 有 加 重 者 ;四 绞 罕 性 肠 梗阻 及 不 能 除外 绞 窗 性 肠 梗阻 
者 也 应 及 时 手术 处 理 ;@ 有 腹膜 刺激 体征 者 。 

(2) 外 科 手 术 的 主要 内 容 为 :四 松 解 粘连 或 嵌 顿 性 疝 ， 
整 复 所 转 或 套 痊 的 肠管 等 ,以 消除 梗阻 的 局 部 原因 ;@ 切 除 
坏死 的 或 有 肿瘤 的 肠 段 ,引流 脓肿 等 ,以 清除 局 部 病变 ; 
轿 肠 造 瘘 术 可 解除 肠 膨胀 , 肠 吻 合 术 可 绕 过 病变 肠 段 ,恢复 
肠 道 的 通畅 。 通过 肠 道 介 人 治疗 ,放置 可 弯曲 具有 脱 长 性 
能 的 金属 支架 ,通过 十 二 指 肠 或 结肠 肠管 狭窄 处 以 恢复 肠 
腔 通畅 ,可 使 肠 梗阻 及 时 缓解 主要 用 于 无 法 手术 切除 的 用 
冶 引 起 的 肠 梗阻 或 作为 外 科 手 术 前 的 减 压 治疗 ,以 改善 
体 情况 ,增加 对 手术 的 俩 受 性 。 


【预后 】 

单纯 性 肠 梗阻 的 死亡 率 约 在 3% 左 右 ,而 绞 窜 性 肠 模 
阻 则 可 达 10%~20%。 改 善 枯 后 的 关键 在 于 早期 诊断 、 及 
时 处 理 。 

















U 















附 : 慢性 假 性 肠 梗阻 


假 性 肠 梗阻 (intestinal pseudo-obstruction， IPO) 是 一 
种 有 肠 梗阻 的 症状 和 体征 ,但 无 机 械 性 梗阻 证 据 的 综合 征 。 
按 发 病 的 急 缓 分 为 急性 和 慢性 (复发 性 ) 两 类 ,前述 的 麻辣 
性 肠 梗 阻 即 为 急性 假 性 肠 梗阻 ,此 处 介绍 慢性 假 性 肠 梗阻 。 

原 发 性 假 性 肠 梗阻 的 病因 主要 是 肠 壁 平滑 肌 或 肠 肌 神 
经 从 病变 所 引起 ,可 表现 为 家 族 性 (30 中 患者) 或 散发 性 发 
病 ,遗传 方式 主要 为 常 染色 体 显 性 遗传 。 继 发 性 假 性 肠 梗 
阻 可 继 发 于 多 种 基础 疾 滴 .如 结 纳 组 织 滴 、 淀 粉 样 变性 、 原 
发 性 肌 病 ( 肌 强 直 性 营养 不 良 ,进行 性 肌 营养 不 良 )、 神 经 系 
统 疾病 (由 金森 病 ,家 族 性 自主 神经 功能 障碍 等 )\ 内 分 涛 痪 











基 、 嗜 铬 细胞 交 等 ) 以 及 药物 因素 ( 酚 哈 
8 药 、 议 由 全 森 病 药 等 ). 手 术 因素 (如 空 


多 始 于 儿童 或 青春 期 ,少数 在 30 一 40 岁 时 








党 是 急性 发 作 与 缓解 反复 交替 。 发 作 时 有 
程度 不 等 的 秋 心 呕吐、 版 痛 . 股 泻 或 脂肪 泻 ;级 解 期 可 无 或 


只 有 较 轻 的 症状 ,如 腹胀 等 。 并 可 影响 到 全 消化 道 或 菜 一 
局 部 ,其 中 以 小 肠 醒 阻 的 症状 表现 最 为 明显 。 如 只 累及 十 
二 指 肠 ,可 表现 为 巨 十 二 指 肠 , 常 有 大 量 呕 吐 和 体重 减轻 ， 
易 破 误诊 肠系膜 上 动脉 综合 征 。 如 只 累及 结肠 则 主要 表现 
为 温 性 便秘 和 反复 类 决 说 塞 。 有 的 病例 有 膀胱 排 空 障碍 。 
XX 线 检查 可 见 受 办 的 食管 、 胃 小肠 和 结肠 显著 扩张 运行 
迟缓 。 





假 性 肠 梗 阻 的 诊断 应 结合 病史 、 体 征 、 实 验 室 检 查 、X 





线 表现 与 食管 及 小 肠 测 压 等 , 继 发 性 假 性 肠 梗阻 患者 可 查 
出 神经 系统 的 症状 与 体征 。 除 外 机 械 性 肠 梗阻 是 诊断 假 性 
肠 梗阻 的 重要 条 件 , 影 像 学 及 内 镜 检 查 可 有 助 于 鉴别 诊断 。 

假 性 肠 梗 阻 治疗 原则 :主要 是 缓解 临床 症状 .减少 并 发 
症 , 保 持 营养 与 维持 电解 质 平衡 ,改善 和 恢复 肠 动 力 。 和 急性 
结肠 假 性 肠 梗 阻 患者 易 引 起 肠 穿孔 ,死亡 座高 .在 保守 治疗 
无 效 情况 下 可 采用 硬 膜 外 麻醉 或 结肠 镜 下 减 压 。 除 对 病变 
局 限 的 假 性 肠 梗阻 如 巨 十 二 指 肠 和 巨 结肠 采用 节 段 性 肠 切 
除外 ,应 尽量 避免 外 科 手 术 治 疗 。 





第 一 他 腹 膜 炎 
薄 炜 ” 杨 乘 逻 


:性 物质 (如 胃液 、 肠 
E ,其 中 以 细 获 4 





腹膜 炎 (peritonitis) 是 
液 ,胆汁 峡 液 等 ) 或 朱 
引起 者 最 多 。 


【病因 】 
产生 腹膜炎 的 病因 主要 有 下 列 几 种 : 

(一 ) 腹 内 脏 器 的 急性 穿孔 与 破裂 “ 宗 
道 . 胃 查 ) 因 中 或 坏 这 性 病变 过 展 而 突然 发 二 容 孔 ， 而 实 
质 及 器 也 可 因 腔 吊 或 癌 肿 而 发 生 破裂 。 

人 腹腔 内 脏 器 急性 感染 的 扩散 “如 笃 性 阅 尼 炎 、 
炎 、 女 性 生殖 道上 行 性 感染 等 。 
腹腔 内 脏 器 缺 血 ” 如 肠 套 苍 、 肠 扭转 、 嵌 顿 性 疝 、 
肠 系 腊 血 管 栓 赛 或 血栓 形成 等 引 | E 肠 梗阻。 

(四 ) 腹部 外 伤 ” 如 外 伤 穿 六 和 或 将 外 界 细菌 
引 人 上 腹腔 ,或 腹部 撞 伤 使 内 脏 发 生 破 询 。 

{五 ) 腹部 手术 ”如 手术 
汶 湄 ,腹腔 穿刺 放 液 或 胸膜 透 析 时 

六 ) 0 
巴 播 散 而 感染 腹膜 


由 感染 ,化 
伤 引起 的 腹膜 : 

































【发 病 机 制 】 
腹膜 炎 的 病理 变化 常 因 感染 的 来 源 和 方式 .病原 菌 的 


琢 力 和 数量 ,患者 的 免疫 力 不 同 而 有 明显 差异 ， 感 染 一 电 
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进入 腹腔 ,腹膜 立即 出 现 炎 症 反 应 .表现 为 充血 水肿、 

液 。 渗 液 中 含有 大 其 纤维 蛋白 .5 可 从 伙 成 神 ,天 同感 和 地 
内 脏 在 腹膜 炎症 区 粘连 ,限制 炎症 的 扩展 。 如 果 未 能 去 除 
感 Es 修补 穿孔 内 脏 或 进行 腹腔 引流 、 或 因 细 可 | he 











et 引起 度 腊 ， 肠 祥 、 网 膜 之 间 的 粘连 。、 
械 性 肠 醒 阻 后 患 。 若 及 时 经 手术 引流 、 冲 洗 则 有 可 能 避免 。 


【病理 生理 】 

急性 腹膜 炎 形 成 后 ,腹腔 渗 液 中 大 量 细 菌 与 i 
膜 吸收 、 循 淋巴 管 进 入 血液 。 初 期 , 肠 蠕动 增加 , 继 
并 发 展 为 肠 麻 疗 , 肠 腔 内 大 量 液体 气体 积聚 . 肠 壁 、 腹 腊 、 肠 
系 腊 水肿 致 大 量 炎 性 渗 出 物 进 入 腹腔 .造成 大 其 水 
质 、 蛋 白质 丢失 , 血 容 量 锐 减 。 在 血 容 量 降低 和 每 
同 作用 下 .肾上腺 皮质 分 泌 大 量 儿 茶 酚 胺 ,导致 心 s 
自 答 收缩 。 抗 利尿 激素 与 而 和 分泌 增加 见 
留 , 并 引发 低 钠 血 症 。 细 胞 外 液 的 减少 和 酸 中 毒 使 心 
是 降 低 , 心 胜 收缩 功能 减退 。 而 腹心. 帆 肌 上 拾 又 使 患 
绎 低 .呼吸 急促 ， 二 他 和 和 在 低 血 容量、 低 
量 及 抗 利尿 激素 曾 加 共同 作用 下 , 肾 小 球 

尿 基 减少 。 高 而 组 i 





























【分 类 】 
传统 上 把 腹 忠 





炎 分 为 原 发 性 脐 腊 炎 、 继 发 性 服 腕 炎 
Wittimann 根据 Rotstein 和 Meakins 提出 的 "第 





腹腔 脓肿 。 


1991 











第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


三 类 腹膜 炎 ” 的 概念 ,以 腹膜 炎 的 病因 为 分 类 ,分 为 原 发 性 
上 腹膜炎, 继 发 性 腹膜 炎 ( 急 性 ,化 脓 性 ) ,第 三 类 腹膜 炎 与 腹 
腔 脓 腑 四 大 类 。 此 外 也 有 根据 病因 、 临 床 经 过 发 病 部 位 将 
腹膜 炎 分 为 非 细 菌 性 (化 学 性 ) 和 细菌 性 ;急性 、 亚 急性 ( 术 
后 腹膜 炎 ? 和 慢性 (一 般 为 特殊 感染 ); 局 限 性 和 弥漫 性 腹 


膜 炎 。 





一 、 愿 发 性 腹膜 天 


原 发 性 腹膜 炎 又 称 自发 性 细菌 性 腹膜 炎 (spontaneous 
bacterial peritonitis, SBP) ,是 一 种 临床 上 相对 少见 的 急性 
或 亚 急 性 弥漫 性 细菌 性 腹膜 炎 ,而 腹腔 内 无 明显 的 感染 源 。 
原 发 性 腹膜 炎 多 见于 儿童 ,成 年 人 以 女性 相对 多 见 , 下 
列 情况 易 发 生 :中 肾病 综合 征 :引起 的 腹膜 炎 占 儿童 划 兰 阳 
性 菌 腹膜 炎 的 2/3,3% ~~5% 的 肾病 综合 征 的 患 儿 发 生 原 
发 性 腹膜 炎 ;@ 肝 硬化 腹水 :成 年 人 原 发 性 腹膜 炎 最 多 见 的 








原因 ; 信 免疫 缺陷 :包括 恶性 肿瘤 及 使 用 免疫 抑制 剂 ,或 进 
行 咒 官 移植 者 ;名 系统 性 红斑 狼疮 ;@@ 其 他 部 位 的 感染 引起 





的 菌 血 症 者 。 


【临床 表现 】 

起 病 突然 ,有 腹痛 、 发 热 与 呕吐 ,体温 常 高 达 39C 以 
上 ,疼痛 和 压痛 为 全 腹 性 ,但 以 中 下 腹 明 显 , 腹 肌 紧张 不 常 
见 。 腹 部 吨 诊 有 移动 性 浊音 。 直 肠 指 检 在 膀胱 直肠 陷 四 或 
直肠 子宫 陷 目 有 触 痛 , 但 无 肿块 。 


【辅助 检查 】 

腹水 中 和 白细胞 计数 二 0. 3 x10 7L, 其 中 中 性 粒 细胞 比 
例 二 0.8 则 认为 有 感染 ,但 低 于 此 标准 也 不 能 除外 感染 的 
可 能 。 临 床上 可 分 为 3 个 亚 型 :中 细菌 培养 阳性 加 腹水 中 

所 细胞 增加 : 包 细 菌 培养 阴性 但 中 性 粒 白 细胞 增加 ; 
全 细菌 性 腹水 , 指 腹水 培养 阳性 而 中 性 粒 细胞 不 增加 。 致 
病菌 多 为 单一 菌 种 .其 中 273 为 肠 道 菌 。X 线 腹部 平 片 常 
见 小 肠 , 结 肠 均匀 充气 , 双 侧 腹 脂 线 消失 。 








〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 








原 发 尾 腹 踢 炎 一 般 具 有 全 身 中 毒 症状 重 而 腹部 体征 相 
村 和 较 荡 的 特点 。 临 床 于 对 腹水 患者 、 菌 血 症 患 者 以 及 免疫 







者 .如 出 现 腹膜 炎 表 现 . 需 考虑 





功能 低下 性 腹膜 炎 存 
作 . 液 镜 丛 ,生化 检测 及 细 > 查 , 可 有 助 





上 上 诊 


斯。 如 诊断 仍 有 朵 难 ,尤其 不 能 排除 继 发 性 腹膜 炎 可 
能 时 ,可 竹 虑 削 用 探查。 


〖 治 疗 卫 





1992 


选择 或 改 用 合适 的 抗生素 ,同时 应 积极 加 强 支持 治疗 。 并 
应 积极 治疗 原 发 疾病 。 难 以 与 继 发 性 腹膜 炎 区 别 时 可 进行 
剖腹 探查 , 术 中 如 确定 为 原 发 性 腹膜 炎 ， 可 在 腹腔 灌 洗 后 关 
闭 腹腔 而 不 置 引流 。 





【预后 】 

由 于 早期 诊断 .早期 有 效 处 理 以 及 新 型 抗生素 的 应 用 ， 
原 发 性 腹膜 炎 的 死亡 率 已 大 大 降低 。 对 高 危 人 群 除 积极 治 
疗 原 发 疾病 外 ,可 采用 选择 性 洁 肠 道 治疗 (如 口服 唾 诺 亲 
类 抗生素 或 调节 肠 道 菌 群 制剂 ) 预 防 原 发 性 腹膜 炎 的 发 生 。 





二 、 继 发 性 腹膜 类 


继 发 性 腹膜 炎 (secondary peritonitis) 是 由 腹 内 脏 器 次 
症 \ 外 伤 ,梗阻 .血管 栓塞 或 术 后 并 发 症 引起 。 最 常见 于 急 
性 闲 尾 炎 穿孔 ,其 次 为 胃 、 十 二 指 肠 溃疡 穿孔 。 


【临床 表现 】 

急性 腹痛 是 最 常见 的 症状 ,多 起 始 于 原 发 病变 处 , 旺 持 
续 性 剧 痛 而 后 涉及 邻近 部 位 乃至 全 腹 ,但 仍 以 原 发 病变 处 
最 显著 。 空 腑 脏 器 穿孔 引起 弥漫 性 腹膜 炎 时 ,为 又 然 产生 
强烈 的 全 用 疼痛 。 深 呼吸 咳嗽 及 改变 体位 时 可 加 剧 上 腹痛。 
患者 多 有 食欲 缺乏 ,并 常 有 恶心 和 呕吐 ; 常 有 发 热 ,一 般 在 
38~~40C , 伴 间 葡 性 寒战 。 重 症 弥漫 性 腹膜 炎 有 低 血压 或 
休克 表现 。 

腹部 视 诊 腹 式 呼吸 变 浅 ; 触 诊 可 发 现 典型 的 腹膜 炎 三 
联 征 :腹部 压痛 ,腹壁 肌肉 痉挛 和 反 跳 痛 , 局 限 性 腹膜 炎 时 ， 
三 者 局 限于 腹部 的 一 处 ,而 在 弥 温 性 腹膜 炎 , 全 腹 有 压痛 和 
反 跳 痛 , 甚 至 “ 板 样 强直 ?"。 但 在 极度 训 弱 患者 ,腹膜 刺激 征 
可 很 轻微 或 缺 如 ; 叫 诊 腹 部 呈 鼓 音 , 肝 浊 音 界 有 时 缩小 或 消 
失 , 腹 腔 内 有 多 量 渗 出 液 时 ,可 查 出 移动 性 浊音 ;听诊 肠 鸣 
音 减 弱 或 消失 。 

腹膜 炎 全 身 并 发 症 主要 有 休克 、 肠 麻 兽 和 以 肺 、 肾 为 主 
的 多 脏 器 功能 衰 竟 ,败血症 见于 30 色 患者 , 常 由 大 肠 杆 将 
和 脆弱 类 杆菌 引起 。 局 部 并 发 症 主要 有 版 内 用 肿 与 粘连 。 


【辅助 检查 】 

1. 实验 室 检查 “常见 外 周 血 白细胞 计数 及 中 性 粒 细 
胞 比例 增加 ,但 在 严重 的 获 腹膜 炎 , 由 于 大 世 白 细胞 渗 
入 腹腔 ,周围 血 中 白细胞 数 可 能 泵 高 ,但 中 性 粒 细胞 比例 仍 
高 。 酸 中 毒 与 电解 质 迷 乱 常见 。 上 腹腔 渗 液 为 脓 性 ,培养 党 
可 获得 病原 菌 。 

2. X 线 检查 ”县 部 立 . 耻 位 平 片 示 脐 下 游离 气体 有 助 
于 消化 道 穿孔 的 诊断 。 上 腹部 平 片 示 大 小 肠 广 泛 充气 和 多 个 
小 液 平 是 肠 麻 疗 的 征象 。 腹 脂 线 模糊 、 消 失 为 腹膜 炎 征 象 、 
甩 肌 上 掺 和 胸腔 少 芋 积 液 是 急性 弥漫 性 腹膜 炎 和 常见 的 问 接 
征象 








3. 腹部 超声 实时 检查 和 CT 检查 ”有 助 于 了 解 原 发 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

继 发 性 腹膜 炎 的 诊断 一 般 不 难 。 但 在 老人 与 儿童 . 肥 
胖 者 、 全 身 免 疫 功能 低下 者 , 原 发 感染 病灶 在 盆腔 者 以 及 术 
后 仍 在 使 用 镇 痛 药 者 ,由 于 症状 和 体征 不 明显 故 特 别 应 加 
注意 以 免 误诊 。 

诊断 性 腹腔 穿刺 对 于 腹膜 炎 诊断 极为 重要 。 若 为 及 性 
渗 液 ,腹膜 炎 诊断 即 可 确立 ,但 仍 应 进行 细菌 学 检查 ; 若 为 
血性 则 需 考虑 有 肠 坏死 , 脾 破 裂 . 肝 瘤 结 节 破 裂 可 能 。X 线 
腹部 平 片 以 及 B 超 .CT 检查 有 助 于 确定 腹膜 炎 的 原 发 

原 发 性 腹膜 炎 与 继 发 性 腹膜 炎 临 床 表现 相似 .但 治疗 
措施 过 异 , 故 应 注意 鉴别 。 两 者 的 鉴别 要 点 如 下 :@ 原 发 性 
腹膜 炎 主 要 见于 肝 硬 化 腹水 .时 病 综合 征 等 免疫 功能 减退 
的 患者 及 婴 幼 儿 ,尤其 是 10 岁 以 下 的 女童 。 而 继 发 性 腹膜 
炎 则 多 无 此 特点 。@ 原 发 性 腹膜 炎 上 腹部 体征 中 的 “腹膜炎 
三 联 征 ” 不 及 继 发 性 腹膜 炎 明 显 。@ 腹 腔 内 有 无 原 发 感染 
病灶 ,是 原 发 性 腹膜 炎 与 继 发 性 腹膜 炎 区 别 的 关键 。X 线 
检查 如 发 现 脑 下 游离 气体 则 是 继 发 性 腹膜 炎 的 证 据 。@ 腹 
腔 穿刺 , 取 腹 水 或 腹腔 渗 液 做 细菌 涂 片 与 培养 检查 , 原 发 性 
腹膜 炎 痢 为 单一 细菌 感染 ,而 继 发 性 腹膜 炎 儿 乎 沸 是 混合 
性 细菌 感染 。 

















【治疗 】 

一 般 而 言 , 急 性 继 发 性 腹膜 炎 的 诊断 一 旦 明确 ,而 又 已 
查 明 或 已 推测 到 原 发 病灶 之 所 在 , 若 患 者 情况 许可 ,应 尽早 
施行 手术 治疗 ,并 同时 冲洗 .引流 腹腔 脓 性 渗 出 物 。 对 已 有 
局 限 化 或 局 限 化 趋势 的 腹膜 炎 患 者 ,或 年 老 体 衰 、 中 毒 症 状 
严重 者 , 则 可 先行 内 科 支 持 治 疗 ,并 密切 观察 病情 的 演变 ， 
一 旦 必要 时 仍 需 手术 治疗 。 内 科 支 持 治疗 包括 : 

1. 卧床 休息 “ 宜 前 倾 30" 一 45" 的 半 卧 位 , 若 休 克 严 重 
则 自 当 取 平 卧 位 。 

2. 禁 食 及 上 典 胃 管 减 压 。 

3. 纠正 体液 .电解 质 及 酸 碱 平 衡 的 亲 乱 ”给 予 充分 的 
输液 , 务 使 每 日 的 尿 世 在 1500ml 左右 ,车 能 根据 中 心静 脉 
压 测 定 结果 考虑 给 液 量 最 好 ,同时 应 注意 补充 适量 的 毛 化 
钾 或 钠 盐 。 

4. 静脉 内 高 营养 治疗 了 予 葡 萄 糖 .脂肪 乳剂 及 氨基 酸 
溶液 ,改善 患者 的 全 身 情 况 及 增强 免疫 力 。 




















与 厌 氧 菌 的 混合 感染 ， 





林 钠 或 头孢 菌 素 的 三 联 用 区 
和 用 、 肾 毒性 低 的 特 


。 而 第 三 代 头 孢 菌 素 具有 广 谱 
与 甲 硝 唑 合用 在 日 前 临床 上 较 常 
衣 原 菌 ,依据 药 敏 试验 结果 选用 抗生素 






用 。 当 然 ,如 能 获 


第 七 章 腹膜 疾病 
更 佳 。 

6. 镇 痛 ”剧烈 疼痛 或 烦躁 不 安 者 .如 诊断 明确 .可 酌 
用 哌 蔡 啶 等 药物 。 

7. 如 有 休克 应 积极 进行 抗体 克 治 疗 。 


【预后 】 
由 于 诊断 和 治疗 水 平 的 进步 ,急性 腹膜 炎 的 预后 已 较 
过 去 改善 ,但 病死 率 仍 在 5%~10% 左 右 。 小 儿 、 老 人 及 伴 


心肺 、 肾 疾病 与 糖尿 病 者 预后 差 。 因 此 ,对 可 能 引起 腹膜 一 一 一 一 一 


炎 的 腹腔 内 炎症 性 疾病 及 早 进 行 适当 治疗 是 预防 腹膜 炎 的 
根本 措施 。 任 何 腹腔 手术 甚至 包括 腹腔 穿刺 等 和 皆 应 严格 执 
行 无 菌 操作 , 肠 道 手术 前 应 给 予 抗菌 药物 口服 可 减少 腹膜 
炎 的 发 生 。 





三 、 第 三 类 腹膜 炎 


随 着 广 谱 抗生素 和 免疫 抑制 剂 的 应 用 , 1990 年 
Rotstein 与 Meakins 观察 到 有 一 部 分 腹膜 炎 串 者 经 过 积极 
治疗 ,腹腔 感染 持续 存在 ,仍然 表现 为 弥漫 性 腹膜 炎 , 同 时 
伴 有 低热 .心血 管 动力 参数 和 代谢 亢进 ,但 剖腹 探查 时 并 无 
继 发 性 腹膜 炎 的 局 限 性 脓肿 ,而 仅 有 散在 的 或 未 全 局 限 的 
血清 脓 性 液 积聚 。 它 们 称 之 为 第 三 类 上 腹膜炎 (tertiary peri- 


Nathens 通过 对 ICU 的 腹腔 感染 患者 的 回顾 性 研究 将 第 三 
类 腹膜 炎 定 义 为 : 原 发 性 腹膜 炎 或 继 发 性 腹膜 炎 经 过 积极 
的 治疗 ,腹腔 内 感染 仍然 持续 存在 或 治 熏 后 复发 的 腹腔 感 
染 , 并 认为 其 具有 复杂 院 内 感染 的 特征 ;而 Reemst 则 认为 
第 三 类 腹膜 炎 是 一 种 弥漫 性 的 腹膜 炎 ,经 细菌 培养 证 实 无 
病原 菌 ,或 为 真菌 感染 ,或 为 致 病 性 弱 的 病原 菌 。 国 内 有 学 
者 认为 腹部 创伤 手术 后 或 腹部 大 手术 后 经 积 忆 的 存活 
病例 ,在 恢复 期 出 现 的 复发 性 或 持续 性 腹膜 炎 亦 为 第 三 类 
腹膜 炎 。 

第 三 类 腹膜 炎 常 发 生 于 重 危 患者 . 常 导致 多 脏 器 功能 
赛 竭 以 至 死亡 ,主要 是 由 于 宿主 免疫 功能 低下 所 致 ， 上 其 致 
穆 于 肠 道 菌 群 易 位 ,以 肠 球菌 、 念 珠 向 和 凝固 酶 
阴性 的 葡萄 球菌 最 为 常见 。 第 三 类 上 腹膜炎 日 前 尚 无 统一 的 
治疗 模式 ,主要 治疗 措施 包括 全 身 文 持 涌 疗 .控制 
染 源 以 及 有 效 的 抗生素 治疗 。 因 此 项 防 是 关键 .最 重要 的 
措施 是 在 第 一 次 剖腹 引流 时 控制 有 原 ` 沦 组 
级 和 感染 源 ; 其 次 ,选择 抗生素 时 应 针对 肠 球菌 和 硬 药 的 昔 
兰 阴性 菌 .对 于 高 危 患 者 可 汰 虑 预防 性 抗 真菌 治疗 ，、 
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染 性 腹膜 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
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第 二 闻 恶性 腹膜 间 皮 瘤 


刘 天 每 


恶性 腹膜 间 皮 瘤 (malignant peritoneal mesothelioma) 
起 源 于 腹膜 的 间 皮 细胞 ,是 一 种 致命 的 进展 性 恶性 肿瘤 。 
本 病 恶 性 程度 高 ,早期 诊断 有 困难 , 尚 无 确切 有 效 的 治疗 手 
段 , 故 病死 率 高 ,预后 极 差 。 根 据 工 业 化 国家 的 登记 资料 ， 
亚 性 间 皮 瘤 年 发 病 率 水 平 约 为 1 一 2/10 万 人 ,男性 胸膜 间 
皮 瘤 与 腹膜 间 皮 瘤 病 例 数 之 比 为 9 : 1, 女 性 则 小 于 3 : 1。 
由 于 石棉 的 使 用 率 不 同 ,恶性 问 皮 瘤 的 发 病 率 在 不 同 国家 
间 的 差异 不 断 扩 大 。 











【病因 与 发 病 机 制 】 

石棉 是 恶性 间 皮 瘤 的 首要 致 病因 素 , 据 统计 70 兴 一 
85%% 的 恶性 间 皮 瘤 患者 有 石 粮 接触 史 。 石 棉 被 人 体 吸入 肺 
内 后 不 能 被 奉 叭 细胞 消化 ,引起 反应 性 多 核 乔 喉 细 胞 增生 
失控 . 间 皮 细胞 变异 ,最终 发 生 癌变 。 其 他 潜在 致 病 或 协同 
因素 包括 : 滩 路 于 其 他 天 然 纤维 ( 毛 沸石 和 白 浅 闪 石 ) 或 人 
电离 辐射 和 独 猴 空 泡 病毒 40(SV40)。SV40 是 一 






造 纤维 、 


种 DNA 病毒 ,可 阻 断 抑 癌 基 因 , 对 人 和 鼠 均 有 强 致癌 性 。 





【病理 了 
1. 分 型 ”根据 肿瘤 的 生长 方式 和 大 体形 态 可 将 恶性 
上 斤 腊 间 皮 瘤 分 为 局 限 弄 和 弥漫 型 。 局限 型 极为 少见 ,肿瘤 
通常 具有 人 包 膜 ,主要 侵犯 局 部 腹膜 ;弥漫 型 在 临床 上 最 为 常 
见 , 其 病变 可 发 生 于 腹膜 的 任何 部 位 。 根 据 组 织 学 形态 可 
分 为 3 个 亚 型 :上 皮 型 .肉瘤 型 和 双 相 型 (或 混合 型 )。 上 皮 
4 较 常 见 , 约 占 60% 一 75 多 ,预后 绞 好 ;肉瘤 型 约 占 20%， 

需 后 坟 差 。 








2. 分 期 “目前 尚 无 普遍 接受 的 分 期 方法 。Butchart 
靠 将 腹膜 中 性 间 皮 痛 分 为 4 期 :工期 :肿瘤 局 限于 腹膜 ; I 





斯 : 肿 注 保 夕 腹腔 内 淋巴 结 ; 硅 期 : 肢 痛 向 腹腔 以 外 淋巴 结 
转 侈 ;以 期 ;二 处 血行 续 殉 。 该 分 期 有 助 于 选择 治疗 方法 ， 
作对 原 发 肿 痢 及 转移 淋巴 结 的 描述 不 够 准确 ,无 法 估计 生 
在 训 


〖 临 床 表现 】 


时 性 腹膜 





芭 病 区 放 , 旱 期 症状 不 明显 。 临 床 工 


1994 


多 表现 为 不 明 原 因 的 上 腹痛、 腹胀 .腹部 包 块 .腹水 及 消化 功 
能 类 乱 等 。 腹 痛 多 为 慢性 持续 性 隐痛 , 亦 有 急性 股 痛 ,着 固 
性 腹痛 是 其 共同 特点 。60% 以 上 的 患者 有 迅速 增长 的 腹 
水 ,腹水 量 大 且 顽 辕 , 多 为 血性 渗 出 液 , 抽 液 后 增长 快 。 此 
外 常 伴 有 体重 减轻 .发 热 . 乏 力 等 症状 ,少数 患者 可 有 慢性 
肠 梗 阻 , 低 血糖 .血小板 增多 症 、 血 栓 栓塞 、 贫 血 等 表现 。 体 
检 可 发 现 腹部 膨 隆 、 腹 肌 硬 韧 .腹部 和 直肠 指 诊 可 扣 及 
肿块 。 


【辅助 检查 】 

1. 实验 室 检查 ”常见 贫血 和 低 蛋 白 血 症 , 偶 有 血小板 
增多 。 部 分 患者 可 出 现 CA125 和 CA153 升 高 ,但 无 特异 
性 。 近 年 米 通 过 蛋白 质 组 学 发 现 恶性 间 皮 瘤 患 者 的 血 消 中 
可 溶性 间 皮 素 相 关 肽 Csoluble mesothelin related Peptides， 
SMRP) 和 和 骨 恬 重 白水 平 显著 升 高 ,可 用 于 恶性 问 皮 瘤 的 时 
期 诊断 。 

2. 影像 学 检查 ”典型 的 恶性 腹膜 问 皮 瘤 号 超 可 匈 股 
水 ,腹膜 呈 片 块 状 或 结 节 样 增 厚 , 并 向 腹 星 内 隆起 CT 表 
现 为 腹膜 增 厚 以 及 多 发 结 节 , 有 强化 ,有 时 可 见 挛 缩 或 增 厚 
的 肠系膜 以 及 粘连 的 大 网 膜 。MRI 也 有 类 似 表 现 。PET 
在 判断 是 否 存在 腹腔 内 淋巴 结 转移 、 全 身 转移 以 及 复发 等 
方面 优 于 CT 与 MRL 还 有 助 于 指导 选择 代谢 活性 最 高 的 
病变 部 位 进行 穿刺 与 脾 腔 镜 活 检 。 

3. 组 织 学 检查 ”细胞 学 检查 常 为 首选 的 诊断 从 查 , 对 
用 腔 积 液 进行 镜 下 检查 可 发 现 恶性 问 皮 细胞 。 股 腔 镜 不 但 
可 以 获得 明确 的 病理 学 组 织 标本 ,还 有 助 于 确定 是 否 通 合 
手术 治疗 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1 诊断 根据 患者 既往 的 石棉 暴露 史 、 典 型 的 证 状 各 
体征 ,CT 提示 弥漫 性 或 结 节 性 腹膜 增 厚 , 应 怀疑 肚 性 间 民 
瘤 的 可 能 。 确 诊 依 赖 组 织 学 诊断 。 对 于 怀疑 恶性 腹膜 间 皮 





瘤 的 患者 可行 前 腹 探 查 或 腹 腑 镜 检查 确诊 ,此 外 ,为 了 与 
来 自 骨 肠 道 的 肿瘤 种 植 转移 相 上 鉴别 , 需 行 消化 内 镜 检 查 。 
病理 诊断 推荐 应 用 免疫 组 织 化 学 染色 ,有 诊断 价值 的 指标 
包括 PAS、 透 明 质 酸 、 猪 胡 白 .CEA 和 LeuMl。 

2. 鉴别 诊断 腹膜 恶性 间 皮 瘤 涡 与 腹膜 炎 、 来 自 骨 肠 
道 或 鲍 腔 的 肿瘤 版 膜 种 植 转 移 相 鉴 别 。 上 患者 的 病史 、 影 像 
罕 检 查 、 消 化 内 镑 及 胸 (版 ) 腔 锐 检 查 可 苏 助 鉴别 上 述 疾 病 ， 
确认 或 排除 诊断 仍 有 赖 于 病理 。 


【治疗 】 了 

上 前 尚志 经 大 宗 病例 临床 研究 证 实 
少 居 病例 的 上 [其 临床 研 究 显示 ,较为 彻底 的 并 
切除 全 部 大 网 腊 , 尽 可 能 切除 散布 在 腹膜 脏 层 和 
痢 结 站 ,争取 残留 的 肿 疗 结 节 二 2.5nom 可 改 话 患者 j 
术 后 应 旺 期 进行 腹腔 化 疗 , 因 一 旦 粘连 形成 ,化 疗 药物 将 难 












狼 手 术 , 包 括 





页 后 。 





以 全 面 覆盖 腹腔 。 配 合 全 身 化 疗 可 提高 化 疗 药物 经 毛细 血 
管 进入 肿瘤 的 机 会 ,增强 化 疗效 果 。 培 美 曲 塞 单 药 或 联合 
铀 类 药物 对 恶性 腹膜 间 皮 瘤 均 有 较 好 的 疗效 。 


【预后 】 
腹膜 恶性 间 皮 瘤 预后 较 差 ,平均 生存 期 为 7.4 个 月 。 
仅 个 别 对 化 疗 丝 感 的 患者 可 长 期 生存 。 减 瘤 手术 的 彻底 


性 种 癌 细胞 有 丝 分 效 程度 、 患 者 的 全 身 情况 均 与 顶 后 
相关 。 
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第 三 节 ”腹膜 后 疾病 
钱 立 平 “ 陆 于 
腹膜 后 区 吕 官 主要 有 肾上腺 、 悄 及 ,输尿管 .下 腔 药 脉 、 
服 主 动脉 及 其 大 分 支 ,此 外 胰腺 、 门 静脉 . 胆 总 管 .十 二 指 肠 








和 结肠 等 器 官 的 一 部 分 亦 在 腹膜 后 区 。 腹 膜 后 间隙 尚 有 脂 
肪 结缔 组 织 、 神 经 .血管 及 淋巴 组 织 ,上 腹膜 后 疾病 (retro- 


peritoncal diseases) 包 括 许 多 腹膜 后 器 官 和 组 织 的 疾病 。 
本 章节 主要 讨论 腹膜 后 脓肿 、 上 腹膜 后 肿瘤 及 腹膜 后 纤维 化 。 


腹膜 后 脓肿 


腹膜 后 脓肿 (retroperitoneal abscess) 常 
官 的 炎症 ,损伤 穿 孔 及 败血症 等 ,以 内 最 常见 ， 
此 外 腹膜 后 肿瘤 、 疹 柱 崩 禾 炎 等 亦 可 引起 。 致 病菌 以 大 肠 
杆菌 最 常见 ,其 次 为 金黄 色 和 葡萄 球菌 、 变 形 杆 菌 、 厌 氧 菌 .、 链 
球菌 等 ,脓肿 一 般 限 于 病变 器 官 附近 ,可 向 上 、 下 及 深 柱 对 
侧 延 伸 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 常见 症状 ”有 发 热 . 塞 成 .盗汗 。 多 数 病例 有 腰 
背 痛 、 下 萌 部 痛 或 腹痛 。 疼 痛 部 位 与 脓肿 位 置 有 关 , 可 放射 
到 性 、 膝 部 ,并 可 有 腰 大 肌 ,篇 腰 肌 刺 激 征 。 有 时 在 则 入 或 
侧 耻 于 脓肿 对 侧 位 时 疼痛 可 缓解 。 可 有 食欲 缺 生 .恶心 哎 
吐 . 体 重 减轻 及 全 身 衰 员 等 。 


继 发 于 邻近 器 
骨 肠 道 次 之 。 





(二 ) 体检 ”可 有 发 热 (38 一 39 C). 肋 冰 角 和 腰部 局 前 
饱满 人 趾 部 可 有 皮下 水 肿 ,或 阴 疼 肿 且 及 触 痛 。 次 福 





侧 量 较 常 见 。 可 拉 及 上 腹 块 。 和 直肠 指 诊 可 有 饱满 与 甬 痛 。 脓 





肿 可 穿 人 腹腔、 小 肠 、 结 肠 、 阴 道 、 和 胸腔 、 肛 门 周围 皮肤 或 向 
上 穿 信 纵隔、 气管 心包 及 血管 等 出 现 相 应 表现 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 
阳性 。 

(二 ) 尿 液 检查 ” 尿 常 规 一 般 正 
细胞 及 细菌 则 提示 同时 有 肾 画 肾炎、 滑 间 围 脓肿 。 

(三 ) X 线 检查 ”腹部 X 线 平 片 可 发 现 软 组 织 肿块 影 、 
瞳 大 肌 影 不 清 , 或 脓肿 内 有 气体 及 液 平 , 资 柱 侧 凸 或 肠 醒 阻 
表现 。 肾 天 造影 可 显示 肾 、 输 尿 管 偏 移 、 梗 阻 及 造影 剂 外 
漏 等 。 

(四 ) B 超 或 CT 检查 ”是 可 靠 的 快速 诊断 方法 。 并 可 
引导 穿刺 抽 液 ,做 肤 液 生化 、 病 理学、 细菌 培养 等 检查 ,或 向 
脓 腔 内 注 人 造影 剂 了 解 脓 腔 的 大 小 及 形态 。 











血 白 细胞 增多 ,败血症 时 细菌 培养 

















对 一 般 情况 好 ,脓肿 直径 过 3cm 的 可 单 用 抗 疗 ; 
大 部 分 病例 可 采用 在 B 超 或 CT 引导 下 作 经 皮 穿 刺 质 管 引 
流 术 ;对 于 病情 较 重 .脓肿 较 大 经 上 述 治 疗 无 效 时 .应 及 时 
手术 切 开 或 腹腔 镜 下 经 腹 引 流 , 同 时 应 用 抗生素 .并 对 原 发 
病 进行 治疗 。 





腹膜 后 肿瘤 


原 发 性 腹膜 后 肿瘤 (Primary retroperitoneal tumor) 是 是 
较 少 见 的 疾病 。 可 起 源 于 腹膜 后 间 际 的 上 脂肪、 平滑 肌 ,结缔 
组 织 、 血 管 . 筋 膜 ,神经 组 








织 , 淋 巴 组 织 以 及 胚胎 生殖 泌尿 残 
留 组 织 等 ,不 包括 腹膜 后 间隙 的 器 富 肿 瘤 及 转移 肿瘤 。 高 
发 年 龄 为 5 一 60 岁 , 男 性 略 多 于 女性 。 


【临床 表现 】 

腹膜 后 间 际 的 解剖 范围 广 、 部 位 深 , 肿 瘤 引 攻 厅 抽 过 
大 , 除 内 分 泌 性 肿瘤 如 嗜 铬 细胞 瘤 能 分 泌 化 学 介质 ,产生 明 
显 症 状 外 ,大 多 数 初 起 无 症状 。 当 有 种; er ee 
状 ,或 患者 就 医 检 查 时 偶尔 发 现 。 主 要 临床 表现 如 下 : 

(一 ) 压迫 性 表现 ” 常 为 首要 症状 .一 般 是 上 胀 . 酸 、 麻 、 
痛 等 。 腰 背 痛 、 腹 痛 以 及 下 歧 痛 较为 常见 。 疼 痉 的 性 质 和 
程度 与 肿瘤 侵袭 的 部 位 及 范围 有 关 。 上 讨 迫 和 骨 可 产生 进食 后 
上 上 腹 饱 胀 、 恶 心 、 哎 吐 ;压迫 小 肠 引 起 脐 周 腹痛 、 卓 胀 ; 刺 激 
直肠 产生 排便 次 数 增多 、 里 急 后 重 . 肿 汶 向 肠 腔 江 仇 可 引起 
便血 :压迫 输尿管 引起 惨 址 积 水 ;刺激 膀胱 产生 尿频 、 丈 急 ， 
压迫 静脉 和 淋巴 管 引 起 回流 障碍 时 ., 尚 可 引起 下 法 水 昌 、 响 
辟 静 脉 曲张 、. 阴 襄 水 肿 、 精 索 萝 脉 昌 张 等 症状 本 E 授 动 咏 时 
还 可 上 听 划 血管 杂音 。 

(二 ) 占 位 性 表现 
现 。 肿块 多 为 单 发 ， 

















上 腹 卖 和 盆腔 有 利 扇 是 主要 的 占 位 表 
可 为 球形 、 敏 槛 形 及 不 规则 形 等 ， 半 性 


\OOR 
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各 ,如 尿检 有 和 蛋白 . 肤 ;一 
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肿瘤 常 有 春 性 感 。 一 般 无 压痛 和 腹 肌 紧 张 。 

(三 ) 毒性 反应 表现 “肿瘤 细胞 和 坏死 组 织 所 产生 的 
大 量 毒素 被 吸收 后 ,表现 为 发 热 ,乏力 食欲 缺乏 、 体 重 减 轻 
等 ,可 出 现 恶 病 质 。 

(四 ) 内 分 泌 功 能 亲 乱 表现 ”主要 是 能 产生 内 分 泌 功 
”能 的 肿瘤 ,可 引起 高 血压 、 低 血糖 等 表现 。 


中 ) 人 | 【[ 博 助 检查 】 


(一 ) 血液 与 尿 液 检 查 ” 主 要 用 于 鉴别 及 诊断 内 分 泌 
功能 性 肿瘤 。 成 人 的 嗜 铬 细胞 瘤 和 儿童 的 神经 母 细胞 瘤 ， 
屎 中 VMA 高 于 正常 。 胚 胎生 殖 泌尿 残留 组 织 演变 的 肿瘤 
患者 血清 中 AFP 升 高 ,并 对 判断 手术 的 彻底 性 有 无 复发 
及 推测 预后 有 价值 。 血 沉 增 快 , 尤 以 恶性 肿瘤 者 明显 。 

(二 ) 腹部 正 \ 侧 位 X 线 平 片 和 腰椎 片 ” 可 发 现 肿块 
阴影 \ 肾 轮廓 不 清 或 位 置 异常 ,或 见 到 局 部 钙化 影 。 上 腰椎 X 
线 片 显示 椎 间 孔 扩大 甚至 骨 质 破坏 ,是 神经 根 肿 瘤 的 特征 。 

(三 ) 静脉 或 逆行 肾 香 造影 ”可 显示 和 输尿管. 痛 移 位 、 
局 部 压迫 ,浸润 等 。 

(四 ) 内 镜 检查 
查 可 排除 消化 道 肿 瘤 。 

(五 ) 消化 道 钠 餐 和 钠 剂 灌肠 可 排除 消化 道 肿瘤 。 
可 发 现 胃 肠 道 被 挤 压 或 推移 现象 。 

(六 ) 超声 检查 ”能 显示 肿块 的 部 位 ,大 小 、 数 目 以 及 
与 周围 及 器 的 关系 ,区 分 襄 性 与 实质 性 。 可 引导 穿刺 活检 
进行 细胞 学 检查 。 

(七 ) CT 和 MRI 检 查 可 显示 较 小 的 肿瘤 ,并 能 显示 
肿瘤 的 部 位 、 范 围 以 及 与 邻近 解剖 结构 的 关系 , 亦 可 引导 穿 
刺 活 检 进 行 细胞 学 检查 。 

( 八 ) PET-CT 检查 
别 有 重 要 价值 。 

( 九 ) 主动 脉 \ 静 脉 或 选择 性 造影 或 腹膜 后 充气 造影 
不 仅 有 利于 确定 肿块 的 位 置 .大 小 ,而 且 可 了 解 肿瘤 的 血 供 
及 血管 分 布 情况 。 


胃镜 ,结肠 镜 \、 小 肠 镜 及 胶 事 内 镜 检 


对 上 腹膜 后 肿瘤 诊断 及 良 恶 性 鉴 


采用 手术 ,化疗 ,放疗 及 综合 治疗 方法 ,但 手术 切除 是 
较 可 靠 的 治疗 手段 。 化 疗 对 浙 巴 瘤 , 低 分 化 脂肪 肉 注 、 泪 性 
纤维 组 织 病 、 沿 腊 细 胞 肉 瘙 及 原 发 性 神经 外 凸 肿瘤 有 效 。 
了 效 ,但 术 后 化 疗 或 放 
响 。 影 响 杞 后 的 因素 主要 是 能 否 根 治 性 
切除 ,其 次 为 种 痛 的 病理 组 织 学 分 级 ,分 期 及 肿 冶 大 小 。 每 
了 6 个 月 随 沪 1 次 CT. 可 早期 发 现 肿 靖 复发 ,对 提高 复发 
肥 疾 的 切除 率 有 益 。 











三 、 腹 膜 后 纤维 化 
腹 腊 后 纤维 化 (rerroperitoneal fibrosis) 为 一 少见 的 胶 
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原 性 血管 疾病 ,有 原 发 性 与 继 发 性 之 分 。 病 因 迄 今 不 明 , 可 
能 与 机 体 对 某 种 慢性 感染 和 刺激 产生 的 非特 异性 反应 有 
关 ; 也 可 能 与 腹膜 后 区 域 的 峰 帘 织 炎 ,淋巴 管 炎 、 血 肿 、 纤 维 
渗 出 及 放射 治疗 有 关 ; 或 继 发 于 腹膜 后 肿瘤 ; 亦 有 报道 服用 
麦角 衍生 物 (methysergide) 、 安 非 他 敏 、 可 卡 因 及 肾上腺 素 
8 受 体 阻 断 药 等 药 后 发 病 ; 有 些 病例 的 发 病 可 能 与 自 身 免 
疫 及 遗传 因素 有 关 。 

主要 病理 改变 为 腹膜 后 组 织 慢 性 非 化 脓 性 炎症 , 伴 纤 
维 组 织 进行 性 增生 。 病 变星 扁 、. 硬 灰白色 纤维 班 ,多 位 于 
抵 骨 邮 部 ,可 昔 延 硅 肾 蒂 、 胰 腺 及 十 二 指 肠 周围 ,直至 纵隔 
或 丛 腔 ,分 界 常 很 清楚 。 锁 下 表现 为 腹膜 后 脂肪 组 织 周转 
有 淋巴 . 单 核 .中 性 粒 细 胞 及 浆 细胞 浸润 ,成 纤维 细胞 增生 ， 
胶原 纤维 形成 ,毛细 血管 增生 。 随 着 病情 演变 ,炎症 反应 减 
轻 , 纤 维 化 过 程 为 主 。 增 生 的 纤维 组 织 可 包 绕 下 上 腔 静 脉 , 腹 
膜 后 大 静脉 及 输尿管 等 。 


【临床 表现 】 

以 40~60 岁 者 多 见 , 发 病 率 男性 是 女性 的 2 倍 。 起 病 
隐匿, 病程 温 长 ,可 有 自 限 性 。 疼 痛 是 最 早 、 二 常见 的 症状 ， 
多 在 下 腹 外 侧 、 腰 铸 部 或 下 腹部 ,偶尔 在 身体 前 届 或 俯卧 时 
疼痛 减轻 。 输 尿 管 受累 ,有 少 尿 、 尿 路 感染 。 严 重 者 可 有 灰 
毒 症 与 高 血压 。 

可 有 发 热 ,体重 减轻 乏力 ,食欲 缺乏 、 恶 心 呕吐 ` 便 秘 、 
单 侧 或 双 侧 明 枝 水 肿 、 下 肢 水 肿 及 疼痛 等 。 可 有 胆道 和 胰 
管 犹 窗 , 若 果 及 门静脉 或 有 牌 静脉 ,可 致 门 脉 高 压 ,出 现 食管 
胃 底 静脉 曲张 和 腹水 。 腹 膜 或 肠系膜 淋巴 回流 受阻 可 引 
起 蛋白 丢失 性 肠 病 或 吸收 障碍 。 

可 有 其 他 部 位 相似 的 慢性 炎 性 纤维 化 病变 ; 亦 可 与 醒 
化 性 胆管 炎 、 慢 性 纵隔 炎 、 骨 肠 道 淀粉 样 变 \ 恶 性 肿 阁 等 疾 
病 并 存 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 血液 检查 “可 有 贫血 、 血 白细胞 轻 度 增多 、 血 沉 
增 快 ,血浆 w- 球 蛋白 、y 球 蛋白 、 尿 烷 氮 、 肌 研 升 高， 自身 抗 
体 阳 性 。 

(二 ) 尿 液 检查 
有 继 发 性 尿 路 感染 。 

(三 ) 静脉 或 着 性 肾 和 造影 ， 有 诊断 价值 ,表现 为 一 
侧 或 双 侧 输尿管 移 位 .输尿管 中 段 逐 渐变 细 伴 节 自 性 

(四 ) 肠 双重 对 比 造影 X 线 检查 
段 性 狂 
泪 滴 状 。 

(五 ) B 型 超声 波 检查 “肿块 为 低 回声 或 无 回声 ,无 特 
征 性 表现 。 可 观察 尿 路 梗阻 与 肾 坡 积 水 的 程度 。 

(六 ) CT 及 MRI 检 查 ”多数 可 发 现 纤维 
软组织 包 据 ,增强 打 描 旦 密度 较 高 的 纤维 组 织 征 象 。 也 











可 见 脓 细 胞 , 尿 细 奖 培养 阳性 则 提示 






可 发 现 
9 分 纤 维 化 可 致 育 肠 狭窄 和 灾 直 位 膀胱 抬 商 旺 

















能 显示 近 端 输尿管 扩张 。 一 般 首 选 CT 检查 ,如 需 进 一 步 
了 解 血 流动 力学 改变 时 可 选 MRI 检查 。 有 助 于 排除 继 发 
因素 。 

(七 ) 剖腹 探查 及 多 部 位 取 活 组 织 病理 检查 ”有 确诊 
价值 。 


停 用 麦角 类 抗生素、 氧 唑 等 药物 。 在 细胞 浸润 早期 ， 
纤维 化 过 程 占 优势 前 ,应 用 糖 皮质 激素 效果 较 好 。 对 有 轻 、 
中 度 沁 尿道 病变 ,年 老 体 弱 或 有 全 身 疾病 的 患者 ,用 滩 尼 松 
类 药物 更 为 合适 ,有 时 亦 用 作 术 前 准备 或 术 后 预防 复发 。 
最 初 剂量 每 日 30 一 60mg 泼 尼 松 或 泌 尼 松 龙 . 待 病 情 稳定 
后 逐渐 减 量 至 最 低 有 效 维持 量 最 少 3 个 月 。 禁忌 或 无 
效 时 ,用 其 他 类 型 的 免疫 抑制 剂 治疗 .如 他 黄 彰 昔 芬 治疗 .但 
其 疗程 ,疗效 有 待 观察 。 有 报道 联合 使 用 激素 和 硫 唑 嘎 叭 
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取得 较 好 效果 。 放 射 治 疗 尚 无 肯定 疗效 。 
当 脏 器 受 压 影响 功能 时 ., 则 需 手 术 。 对 于 产 重 尿 路 梗 
阻 ,可 行经 皮 彤 造 瘘 引流 术 。 所 有 病例 需 长 期 随访 。 
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一 节 肝 硬 化 

王 吉 梁 

肝 硬 化 (hepatie cirrhosis) 是 一 种 由 不 同 病 因 长 期 作用 

于 肝脏 引起 的 慢性 ,进行 性 ,弥漫 性 肝病 的 终 末 阶段 。 是 在 

及 细胞 广泛 坏死 基础 上 产生 肝脏 纤维 组 织 浆 漫 性 增生 ， 

形成 再 生 结 竹 和 假 小 昨 .导致 用 小 咱 正 常 结构 

道 到 彼 坏 。 病 变 逐 渐进 凸现 肝 功 能 彰 曾 小 [有 

压 和 多 种 并 发 症 , 死 工 ， 企 我 国 肝 硬 化 是 消化 系统 常 

见 病 ,也 是 后 果 严 重 | 年 发 病 率 17/10 万 .主要 

20~50 岁 男 性 。 城 市 男性 5 50 一 60 岁 肝 便 化 患者 的 病死 率 
尚 达 112/10 万 。 









【病因 】 
(一 ) 病毒 性 肝炎 乙 型 ,再 型 和 丁 型 肝炎 病毒 引起 的 
a 为 肝 硬 化 ,大 多 数 患 者 经 过 慢性 肝炎 阶段 
息 性 或 亚 急性 肝炎 如 有 大 量 肝 细胞 坏死 和 纤维 化 可 以 直接 
演变 为 肝 人 硬化。 
我 国 的 时 硬化 患者 有 - 






* 半 以 上 是 由 乙肝 病毒 引起 。 


性 乙 型 肝炎 演变 为 肝 硬 化 的 年 发 生 率 为 0.4 兴 一 14.2 只 。 
病毒 的 持续 存在 .中 到 重度 的 肝脏 坏死 炎症 以 及 纤维 化 是 
演变 为 肝 硬 化 的 主要 原因 。 乙 型 和 两 型 或 丁 型 肝炎 的 重 释 
感染 常 可 加 速 肝 硬 化 的 发 展 。 

(二 ) 慢性 酒精 性 肝病 ”在 欧美 国家 慢性 酒精 中 毒 为 
肝 硬 化 最 常见 的 原因 ( 约 50 兴 一 590 站) ,我 国 较为 少见 
( 约 10%) ,但 近年 米 有 升 高 趋势 。 攻 期 大 量 饮 笨 可 导 
致 旦 硬化 。 如 合并 乙 型 和 丙 型 于 炎 的 感染 .可 加 速 病情 
的 进展 : 

(三 ) 非 酒精 性 脂肪 性 肝病 是 仅 次 于 上 述 两 种 病因 
的 最 为 常见 的 肝 硬 化 前 期 病变 。 和 危险 因素 有 肥胖 、 a 
高 甘油 三 栈 血 症 、 空 回肠 分 流 术 ` 药 物 .全 骨 肠 外 营养 ,体重 
极度 下 降 等 。 

(四 ) 长 期 胆汁 淤积 
继 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 。 














包括 原 发 性 胆汁 性 肚 硬化 和 
后 者 是 由 各 种 原因 引起 的 肝 外 胆 


道 长 期 梗阻 所 敏 。 高 浓度 胆 酸 和 胆 红 素 对 肝 细 胞 的 毒性 
作用 可 导致 肝 纳 胞 变性 .坏死 .纤维 化 .进而 发 展 为 有 时 
便 化 、 


{五 ) 药物 或 毒物 ”长 期 服用 对 肝 驻 有 损害 的 药物 如 
对 乙 醋 所 基 硕 、 甲 基 多 巴 等 或 长 期 反复 接触 化 学 毒物 如 伸 、 
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四 氢化 碳 等 . 均 可 引起 药物 性 或 中 毒性 肝炎 .最 后 演变 为 肝 少 , 总 胶原 量 增加 为 正常 时 的 3 一 10 倍 ， 同时 共 成 分 发 生变 

硬化 。 化 .分 布 改变 。 胶 原 在 Disse 间隙 沉积 ,导致 间 险 增 宽 , 肝 

六 ) 肝脏 血液 循环 障碍 “慢性 右 心 衰竭 .慢性 缩 定性 。” 罕 内 皮 细 胞 下 基底 膜 形成 ,内 皮 细 胞 上 窗 孔 的 数量 和 大 小 

心包 炎 和 各 种 病因 引起 的 肝 静 脉 阻塞 综合 征 ( 布 -加 综合 减少 ,甚至 消失 ,形成 弥漫 性 屏障 , 称 为 肝 窦 毛细 血管 化 

征 )、 肝 罕 阻 塞 综合 征 (hepatic sinusoidal obstruction syn- (sinusoid capillarization) 。 肝 细胞 表 面 绒毛 变 平 以 及 屏 障 
drome, HSOS)( 亦 称 肝 小 静脉 闭塞 病 , hepatic veno- 形成 , 肝 灾 内 物质 穿 过 肝 窒 辟 到 肝 细 胞 的 转运 受阻, 直接 大 
Eocelusive disease.HVOD) 引 起 肝 内 长 期 滩 血 、 缺 氧 ,导致 有 计 。” 乱 肝 细 胞 功能 ,导致 肝 细 胞 的 合成 功能 障 但 。 计 实 变 狂 窗 、 
| 修 叶 中 心 区 肝 细 胞 坏死 纤维 化 ,演变 为 肝 硬化 。 肝 灾 血 流 受阻 .时 内 阻力 增加 影响 门静脉 血 流动 力学 ,造成 
(七 ) 遗传 和 代谢 性 疾病 ”由 遗传 和 代谢 疾病 的 肝脏 肝 细 胞 缺 氧 和 养料 供给 障碍 ,加重 肝 细 胞 坏死 ,使 始 动 因子 
病变 发 展 成 肝 重 化 ,又 称 代谢 性 肝 硬 化 。 在 我 国 ,以 由 铜 代 ”得 以 持续 起 作用 。 肝 细胞 广泛 坏死 坏死 后 的 再 生 以 及 肝 
洲 障 碍 所 至 的 肝 豆 状 核 变性 (Wilson 病 ) 最 多 见 。 其 他 少 内 纤维 组 织 弥 温 增生 ,导致 正常 于 小 叶 结构 的 破坏 。 肝 实 
见 的 由 铁 代谢 障碍 引起 的 血色 病 Chemochromatosis) . 肝 细 质 结构 的 破坏 还 能 引起 肝 内 血管 分 流 ,例如 从 门静脉 分 支 
胞 和 红细胞 内 缺乏 半 乳 糖 代谢 所 需要 的 半 乳 糖 -1 磷酸 - 尿 到 肝 静 脉 的 短路 , 肝 硬 化 时 约 1/3 的 肝 血 流 分 流 , 加 重 了 肝 
苷 酝 转 换 酶 ,造成 半 弛 糖 血 症 (galactosemia) .a- 抗 胰 蛋 白 。 ”细胞 的 营养 障碍 。 纤 维 隔 血 管 交通 吻合 支 的 产生 和 再 生 结 
酶 (al-Antitrypsin,a1-AT) 基 因 异 常 引起 a-AT 缺乏 症 . 酷 。 节 压迫 以 及 增生 的 结缔 组 织 亦 拉 门 前 脉 , 肝 静 脉 分 支 ,造成 
氨 酸 代 澳 闪 乱 造成 梧 氮 酸 血 症 以 及 有 福原 累积 症 等 都 可 引 ”血管 所 曲 、 闭 塞 ,使 有 内 血液 循环 进一步 障碍 ,增生 的 结缔 














起 肝 硬 化 。 组 织 不 仅 包 绕 再 生 结 节 , 并 将 残存 的 肝 小 叶 重 新 分 害 ,形成 
( 八 ) 免疫 紊乱 ”自身 免疫 性 肝病 最 终 可 发 展 为 肝 。” 假 小叶 。 假 小 叶 的 肝 细胞 没有 正常 的 血 流 供应 系统 ,可 玉 
硬化 。 发 生 坏死 和 纤维 组 织 增生 。 如 此 病变 不 断 进展 ,肝脏 逐渐 


( 九 ) 血吸虫 病 “血吸虫 卵 在 门静脉 分 支 中 堆积 ,造成 ”变形 、 变 硬 , 功 能 进一步 减退 ,形成 肝 硬化 。 以 上 病变 也 是 
嗜 酸性 粒 细胞 浸润 .纤维 组 织 增生 ,导致 宾 前 区 门静脉 高 造成 硬化 的 肝脏 进一步 发 生 肝 功能 不 全 和 门静脉 高 压 的 基 
压 . 在 此 基础 上 发 展 为 血吸虫 性 肝 硬 化 。 础 。( 图 18-8-1) 
(十 ) 隐 源 性 肝 硬 化 ”由 于 病史 不 详 ,组 织 病理 辨认 困 

难 、 缺 乏 特异 性 的 诊断 标准 等 原因 未 能 查 出 病因 的 肝 硬 化 ， 【病理 与 病理 生理 】 

约 占 5%% 一 10 中 。 其 他 可 能 的 病 央 包括 营养 不 良 . 肉 芽 肿 (一 ) 病理 

的 1 肝脏 病理 特点 是 在 用 细胞 坏死 林 础 上 ,小 叶 结构 
塌陷 ,弥漫 性 纤维 化 以 及 肝脏 结构 的 破坏 , 代 之 以 纤维 包 绕 





【发 病 机 制 】 的 异常 的 肝 细 胞 结 节 ( 假 小 叶 ) 和 上 叶 内 血管 解剖 结构 的 破 
上 述 各 种 病因 均 可 引起 肝脏 的 持续 损伤 , 肝 星 状 细胞 。 坏 。1994 年 国际 肝病 信息 小 组 , 按 结 节 形态 将 肝 硬 化 分 为 
(hepatic stellate cell.HSC) 激 活 , 细 胞 因子 生成 增加 ,细胞 三 莱 ; 


外 基质 (extracellular matrix.ECM) 成 分 合成 增加 、 降 解 减 (1) 小 结 节 性 肝 硬 化 ,酒精 性 和 洪 血 性 肝 硬 化 常 属 此 














实 周 纤维 化 
弥漫 性 屏障 
循环 中 大 分 子 ”上 肝 细胞 产物 肝 密 庄 1 
物质 消除 欠 到 肝 窗 | 
A 凝血 因子 | 
册 六 站 训 站 1 一 > 白 蛋 白 ! 门 体 分 流 

生长 激 家 1 } 

酶 消除) | ee 央 食 管 游 脉 
合成 。 肝 细胞 消除 有 每。 内脏 血管 扩张 侧 支 循环 
障碍 。 营养 不 良 物质 功能 | vy 

有 阔 自 容量 1 形成 曲张 萝 脉 
代谢 功 持续 性 醋 回 珊 4 张 静 脉 出 血 
-人 缺 氧 坏死 Y 站 
内 毒 索 血 证 Na 小 狠 + 
识 血 氨 症 
肝 性 脑病 县 水 





图 18-8-1 ”结缔 组 织 在 突 周 狄 开间 隙 沉积 ( 突 周 纤维 化 ) 的 后 果 


1998 





型 。 肉 眼见 肝脏 体积 有 不 同 程度 缩小 .重量 减轻 、 硬 度 增 
加 , 伴 脂肪 变 时 体积 可 增 大 。 肝 包 膜 增 厚 .表面 高 低 不 
平 , 呈 弥 漫 细 颗粒 状 ,颗粒 大 小 相等 ,直径 二 3mm. 结 节 间 
ee 组 织 间 隔 。 光 镜 下 可 见 正 常 肝 小 叶 
疆 
























所 间隔 分 为 圆 形 或 类 圆 形 的 肝 细 胞 
集团 Es 中 央 药 脉 位 置 不 在 小 叶 中 央 , 可 饼 如 或 





(2) 大 结 节 性 盾 硬 化 :是 在 肝 实 质 大 售 坏 死 基 础 上 形 














成 的 ,慢性 乙 型 肝炎 和 再 型 肝炎 基础 上 的 肝 硬化 ,血色 病 、 
Wilson 病 大 多 届 此 型 。 肝 体积 大 多 缩小 变形 ,重量 减轻 . 


表面 有 大 小 不 等 的 结 节 和 深浅 不 同 的 塌陷 区 , 结 节 直径 之 

3mm, 也 可 达 5cm 或 更 大 ,纤维 间隔 粗细 不 等 ,一 般 较 宽 

〈 见 文 末 彩 图 18-8-2) 。 光 镜 下 可 见 到 大 小 不 等 、 形 人 
I 








则 的 假 小 叶 被 宽度 不 等 的 纤 
有 时 见 到 几 个 汇 管区 挤 在 一 起 , 常 华 假 胆管 增生 和 单 核 


胞 浸润 。 





图 18-8-2 大 结 节 性 肝 硬 化 (Wilson 病 ) 


(3) 大 小 结 节 混 合 ; 
同 ,wm-AT 缺乏 症 届 此 型 。 
的 肝 硬 化 也 届 此 型 。 

2. 脾 常 中 等 度 肿 大 ,门静脉 压 增高 

; 脾 索 纤维 组 织 增生 。 镜 检 可 见 脾 
es 和 香 噬 红细胞 现象 。 脾 增生 
有 时 可 发 生 粥 样 硬 化 。 脾 静脉 曲张 
内 膜 炎 。 

3. 胃 肠 道门 前 导致 食管 .四 底 和 直肠 
层 静脉 曲张 .淤血 ,进而 伙 袭 致 大 重出 血 。 胃 黏 噶 血管 扩 
张 , 充 血 形成 门 脉 高 压 性 胃病 ,有 时 伴 有 慢性 炎症 。 本 病 合 
人 ,并 不 少见 。 
慢性 乙 型 ls 二 炎 


E 肝 硬化 :大 结 节 与 小 结 节 比 例 相 
部 分 Wilson 病 和 乙 型 肝炎 引起 


5 造成 脾 慢 性 淤 
灾 扩 张 , 实 内 的 网 状 细 
: 脾 动 脉 扩张 扭曲. 

' 失 去 弹性 , 常 合并 前 脉 

















炎 叶 硬化 常 可 由 于 HBV 抗原 - 
伤 .造成 膜 性 、 膜 增殖 性 

膜 增殖 性 a 及 性 小 球 硬化 。 门静脉 高 压 和 用 
水 形成 后 ,有 效 血 容重 不 显 导致 虹 小 球 人 入 球 动 肪 出现 疾 卒 











第 八 章 肝脏 疾病 





性 收缩 ,初期 可 仅 有 血 流 量 的 减少 而 无 显 若 的 病理 改变 .但 
病变 持续 发 展 则 可 导致 肾 小 管 变性 坏死。 持续 的 低 血 钾 
和 肝 功 能 失 代 偿 时 , 胆 红 素 在 肾 小 管 沉 积 . 胆 栓 形 成 .也 可 
引起 肾 小 管 变性 ,坏死 ,并 导致 急性 肾 衰 竭 。 

5. 内 分 泌 腺 “” 军 丸 .卵巢 .肾上腺 皮质 .甲状 了 腺 等 常 有 
萎缩 及 退行 性 变 。 

(二 ) 病理 生理 


1. 门静脉 高 压 症 (portal hypertension) ” 指 门静脉 压力 
持续 升 高 (5mmHg) ,临床 上 常用 肝 静 脉 杏 和 人 不 与 游离 压 - 
之 差 即 肝 静 脉 压 力 梯 度 (hepatic venious pressure gradient， 
HVPG) 来 代表 门静脉 压力 。HVPG 5 一 10mmHg 为 亚 临 
床 门 脉 高 压 , 这 10mmHg 出 现 临床 症状 。 门 静脉 压力 取决 
于 门静脉 血 流量 和 门静脉 阻力 。 肝 硬化 引起 的 门 脉 高 压 是 
突 性 和 灾后 性 的 。 

(1) 门静脉 阻力 增加 :是 门静脉 高 压 发 生 的 始 动因 子 . 
主要 由 肝 结 构 改变 相关 的 机 械 因素 引起 ( 占 70%)。 包 括 
肝 罕 毛细 血管 化 导致 肝 塞 顺应 性 下 降 ;: 胶原 在 Disse 间 院 
沉着 使 肝 罕 变 狭 ,以 及 再 生 结 节 压 迫 肝 窄 和 肝 静 肪 系统 导 
致 肝 罕 及 其 流出 道 受 阻 均 引 起 门静脉 血管 阻力 的 增加 。 另 
有 30% 是 可 调控 的 因素 ,可 以 通过 药物 进行 调节 。 肝 穴内 
引起 血管 阻力 增加 的 因素 有 内 源 性 血管 收缩 物质 (内 皮 素 、 
血管 紧张 素 、 素 、 肾上腺 素 、 血 栓 素 As 以 及 RhoA /Rho 
激酶 ) 增 加 和 舒张 因子 如 一 氧化 氮 (NO) 减 少 以 及 对 NO 反 
应 的 减弱 引起 星 状 细胞 .成 纤维 细胞 和 血管 平滑 肌 细 胞 
收缩 。 

(2) 门 静 





























:是 维持 和 加 剧 门 静脉 高 压 的 
























重要 因素 , 肝 硬 和泉 素 等 物质 清除 能 力 
降低 以 及 交感 神经 兴奋 ， 全 心脏 收编 增 1 心 排 血 量 增加 。- 





在 外 周 血 中 致 胰 高 糖 素 、NO、CO,PGI: SH、V 
等 扩 血 管 因子 增加 。 同 时 对 缩 血管 物质 G 蛋白 
导 途 径 损 害 ,造成 了 血管 对 缩 血 管 物质 的 低 反 应 站 

















脏 小 动脉 扩张 ,形成 肝 硬 化 患者 的 内 胜 高 动力 循环 。 另 一 
个 原因 是 肠 道 细菌 的 移 位 导致 细菌 产物 如 内 1 TG 





a 增 加 ,造成 内 脏 动脉 扩张 。 此 时 内 用 en 
泊 生 二 大 -大 有 升 :和 

晚近 的 研究 结 玉 加 了 了 肝 内 阻 
力 . 又 增加 了 内 脏 血 流 世 ， 也 是 Mi 门静脉 压力 增高 的 
寻 素 。 

(3) 门静脉 高 压 的 后 果 

1) 侧 支 循环 形成 :门静脉 高 压 时 形成 侧 支 和 六 来 降低 
门 脉 压力 .因此 在 门静脉 与 腑 静脉 之 间 we 多 交通 支 . 
这 些 交通 支 开放 后 .出 现 血 流 方向 的 改变 ,前 “ 张 和 入 
析 。 些 时 门静脉 血 可 不 经 肝 , 通 过 侧 支 


门 芍 脉 血 




























有 心 : 
主要 的 侧 支 循环 有 : 定 食 管 下 段 和 由 底 苏 脉 曲张 : 门 表 
脉 血液 通过 骨 左 和 1 \ 食 管 静 脉 后 流 到 奇 静脉 ， 册 





于 食管 下 段 3 





噶 下 静脉 缺乏 





组 织 支 持 , 烛 张 静 脉 突 山 


1999 







| 力 和 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


ss A 最 直接 持续 I 








HVPG> 12mmHg 时 可 能 发 生出 血 
素 决 定 了 出 血 的 危险 性 ,包括 


























度 、 曲 张 静 脉 内 与 食管 腔 之 间 的 压力 梯度 。 
度 则 取决 于 肝脏 失 代 偿 程 度 、 凝 血 功能 
门静脉 高 压 导致 的 胃 底 静脉 曲张 及 
‖ 胃 底 黏膜 血管 扩张 充血 .黏膜 水 肿 糜烂 ( 门 脉 高 压 性 胃病 ? 
”也 是 引起 上 消化 道 出 血 的 重要 原因 。 























张 静 脉 的 粗细 。 
























张 :门静脉 高 压 时 脐 静 脉 
流 .形成 脐 周 和 腹壁 静脉 曲张 。 
左 支 , 因 此 肝 外 门静脉 
曲张 。@ 直 肠 下 端 静 脉 从 : 肠 系 
回流 船 静脉 的 壮 中 .下 静脉 吻合 
扯 张 , 易 破裂 产生 便血 。 
壁 接 触 黏着 的 部 位 , 均 可 





























当 HVPG>10mmHg, 可 静脉 曲张 , 当 


管 静脉 的 局 部 因 


I 


而 出 血 的 严重 
障碍 程度 .门静脉 压 








加 腹壁 静脉 显露 和 曲 


i 开放 ,通过 腹壁 上 、 下 静脉 加 
脐 静 脉 起 源 于 肝 内 门静脉 
塞 时 无 脐 静 脉 开放 , 亦 无 腹壁 静脉 
膜 下 静脉 分 支 壮 上 静脉 与 
,形成 肛 管 直肠 黏膜 下 静脉 
此 外 ,所 有 腹腔 脏 器 与 腹膜 后 或 腹 
能 有 侧 支 循环 的 建立 。 
侧 支 循 环 建立 后 不 仅 可 引起 消化 道 出 血 , 还 由 于 大 生 
门静脉 血 不 经 肝脏 而 流入 体循环 ,一 方面 使 肝 细 胞 营养 进 








一 步 障 碍 ,坏死 增加 ,代谢 障碍 ; 另 一 方面 对 毒素 清除 减少 ， 


易 产生 内 
未 血 症 可 
欧 脉 尚 压 
分 泌 吸 收 功能 紊乱 ,产生 食欲 缺乏 
养 不 良 等 后 果 。 

2) 腹水 形成 : 见 下 文 “腹水 ”。 








毒素 血 症 和 引起 肝 性 脑病 (参阅 肝 性 脑病 ) ,内 毒 
[促使 NO 合成 增加 ,进一步 加 重 高 动力 循环 。 门 
引起 的 骨 肠 道 淤血 、 胃 肠 黏膜 水 肿 可 引起 胃 肠 道 
`\ 消 化 吸收 不 良 , 腹 泻 . 营 


3) 牌 肿 大 : 门 还 脉 高 压 时 脾 淤血 肿胀 ,可 引起 脾 功 能 


亢进 (hypersplenism)。 


小 板 降 低 ,加 上 患者 由 于 肝 细胞 全 











表现 为 外 周 血红 细胞 、 白 细胞 和 血 
成 功能 障碍 


:凝血 因子 尤 


其 是 凝血 酶 原 合成 减少 ,患者 易 有 出 血 倾向 。 


2. 腹水 


(1) 腹水 形成 机 制 :液体 汝 留 在 腹腔 形成 腹水 


(ascites), 是 多 种 因 玉 








起 腹水 的 重要 
环 身 容量 下 降 , 激 活 
剖 系 统 . 造 成 并 血 管 收缩 ,#4 
原因 

1) 门牌 脉 压力 增 章 ， 
2nmHg 六 门静脉 高 | 
下 用 Ee 
癌 谋 ,造成 肝脏 淋巴 浓 


低 是 纪 





系统 、 








190mmHg. 
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EE 
2) 内 脏 动 脉 六 张 : 肝 硬 化 星期 
过 副 胡 心 排 血 旺 和 心率 等 
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综合 作用 的 结果 。 
上 起 腹水 的 主要 原因 , 血 消 重 白 减少 导致 的 胶 
内 脏 动 脉 扩 张 导 致 有 效 如 


久 终 造成 水 和 电解 质 失 


下 常 时 肝 窦 









门静脉 高 







肾 崇 血管 紧张 索 喉 固 
拓 的 








压力 二 分 低 人 一 
La 力 二 
流 到 Disse 
-A 人 


的 淋巴 液 时 ， 就 从 肝 包 膜 
: 升 商 还 可 引起 肝 内 压力 
时 对 多 的 排泄 ,加 重 了 水 















阶段 ,内 脏 血 管 扩张 , 通 


;范围 。 





肝 硬 化 进展 期 ,内 脏 动脉 扩张 更 明显 ， 时 于 有 效仿 环 册 窟 时 
明显 下 降 , 动 脉 压 下 降 , 进 而 激活 交感 神经 系统 
紧张 素 -醛固酮 系统 、 增 加 抗 利 尿 激 索 (ADH) 
动脉 压 ,造成 肾 血 管 收缩 和 钠 水 湾 留 。 门 脉 高 
管 扩张 相互 作用 ,改变 了 肠 道 的 毛细 血管 压力 和 通 透 性 ,有 
利于 液体 在 腹腔 积聚 。 

3) 血浆 胶体 渗透 压 降 低 : 肝 硬 化 患者 摄 入 减少 , 叶 储 
备 功能 下 降 ,合成 白 蛋 白 的 能 力 下 隆 , 导 致 血浆 白 蛋 和 白 降 
低 ,进而 血浆 胶体 渗透 压 降低 ;大量 的 液体 进入 组 织 间 际 ， 
形成 腹水 。 

4) 其 他 因素 : 肝 硬 化 患者 的 内 毒素 血 症 炎症 也 可 导 
致 毛细 血管 通 透 性 增加 。 血 浆 中 心 钠 素 相对 不 足 和 机 体 对 

其 敏感 性 降低 、 肉 激素 灭 活 减少 、 抗 利尿 激素 分 记 增 加 导致 
的 排水 功能 障碍 和 前 列 腺 素 分 沁 减 少 ,造成 内 血管 收缩 , 肾 
脏 灌注 量 下 降 , 肾 血 流量 重新 分 布 , 均 - 与 腹水 的 形成 和 持续 
存在 有 关 。 

腹水 可 经 壁 腹膜 吸收 ,最 大 速率 900ml/d, 吸 收 的 腹水 
经 肠 淋巴 管 引流 或 经 内 脏 毛 细 血 管 重 吸收 。 由 于 淋巴 系统 
已 超 负荷 ,内 脏 毛 细 血 管 循环 因 Starling 力 的 作用 吸收 有 
限 ,加 上 肝 硬 化 患者 常 有 腹膜 增 厚 , 吸 收 率 下 降 。 股 水 生成 
增加 而 吸收 下 降 , 使 腹水 逐渐 增多 。 

(2) 自发 性 细菌 性 腹膜 炎 形 成 机 制 :在 腹腔 内 无 感染 
源 的 情况 下 ,腹腔 积 液 自发 性 感染 导致 自发 性 细菌 性 腹膜 
炎 (spontaneous bacterial peritonitis, SBP) 和 内 毒 隶 
肝 硬 化 患者 肠 道 细菌 过 度 生长 和 肠 壁 通 透 性 增加 , 肠 壁 局 
部 免疫 防御 功能 下 降 ,使 肠 腔 内 细菌 发 生 易 位 经 过 肠系膜 
淋巴 结 进入 循环 系统 产生 菌 血 症 。 由 于 上 患者 网 状 内 皮 系统 
活性 减弱 ,以 及 腹水 中 调理 崇 、 免 疫 球 焉 白 、 补 体 及 白 借 
下 降 导 致 腹水 感染 。 

3. 内 分 泌 系 统 

(1) 主要 表现 为 性 激素 亲 乱 ,由 于 肝 细 胞 功能 衰 疯 
及 门 体 分 流 使 主要 在 肝脏 灭 活 的 肉 激 素 水 平 增 商 , 在 外 
周 组 织 例如 皮肤 、 脂 及 组织, 肌 内 中 雄 激 素 转 换 为 
的 转换 率 增高 。 患 者 出 现 肝 掌 、 晴 蛛 疙 以 及 男 性 乳房 
发 育 。 

(2) 甲状腺 激素 :由 于 肝病 时 5- 脱 碘 酶 活性 降低 T， 
a a a 
综合 征 ,血清 总 Ts、 游离 也 减低 ,游离 T 
: 重 者 工 ;也 降低 ， 十 述 改变 与 肝病 严重 程度 
之 间 具 有 相关 性 。 此 外 , 肝 硬 化 血 氨 增 高 时 ;多巴胺 类 物质 
减少 ,可 使 TSH 水 平 增高 。 

53) 痛 上 腺 皮质 功能 : 肝 硬 化 特别 是 有 并 发 证 的 患者 
背 上 腺 皮质 功能 不 全 (adrenal insufficiency) ,并 随 着 
的 进展 ,严重 度 增 加 。 

4. 呼吸 系统 

(1) 肝 性 胸水 :腹水 患者 常 伴 胸水 ,其 性 质 
同 , 称 为 肝 性 胸水 (hepatic hydrothorax)。 其 9 























































与 腹水 相 
二 机 制 可 能 











由 于 腹 压 增高 : 脑 肌 嘿 索 部 变 薄 . 形 成 胸 腹 间 通 道 。 由 于 胸 
腔 负 压 , 腹 腔 积 液 册 孔道 进入 胸腔 。 也 可 能 与 低 蛋 白 血 症 
引起 胸 腥 毛细 血管 胶体 渗透 压 降低 . 购 水 滤 出 增加 .吸收 降 
低 以 及 奇 静 脉 jh 脉 压力 增高 时 淋 巴 回 流 增加 .导致 
胸膜 淋巴 管 扩张 淤积、 破坏 .淋巴 液 外 溢 形 成 胸水 有 关 。 
胸水 以 右 侧 乡 见 。 

(2) 门 脉 性 肺动脉 高 压 : 门 脉 高 压 患 者 中 2% 一 3% 有 
继 发 性 肺动脉 而 压 , 称 为 门 脉 性 肺动脉 高压 Cportopulmonary 
山 于 肺动脉 收 缩 、 邮 动脉 内 膜 纤维 化 和 徽 小 
















WwW 











hypertension) 。 
血栓 形成 所 敏 。 

(3) 上 肝 肺 综合 征 : 上 肝 师 综合 征 ( hepatopulmonary svn- 
drome, HPS) 是 进展 性 肝病 、 肺 内 血管 扩张 , 低 氧 血 症 / 肺 
泡 - 动 脉 氧 梯度 增加 (二 20mmHg) 组 成 的 三 联 征 .肝脏 对 肺 
部 扩 血 管 活性 物质 炎 活 能 力 降低 和 上 肺 部 NO 增多 ,引起 肺 
血管 阻力 降低 ,出 现 肺 内 血管 是 肺 前 毛细 血管 或 毛细 
血管 扩张 使 氧 分 子 难以 弥散 到 毛细 血管 中 去 ,难以 与 血红 
蛋白 氧 合 ,引起 低 氧 血 症 /肺泡 -动脉 氧 梯度 增加 。 

5. 泌尿 系统 由 于 痛 血 管 的 极度 收缩 导致 的 肾 皮 质 灌 
注 不 足 导 致 肾 误 竭 称 肝 肾 综 合 征 (hepatorenal syndrome. 
HRS) ,是 终 末 期 肝 硬 化 最 常见 而 严重 的 并 发 症 。 肝 硬化 患 
者 肝 密 压 升 高 ,NO 增加 ,造成 内 胜 动脉 扩张. 有效 血 容 量 不 
足 , 反 射 性 激活 肾 素 - 血 管 紧张 素 和 交感 系统 产生 愉 动 脉 极 
度 收缩 ,造成 码 内 血 供 过 度 不 足 , 产 生 肝 肾 综合 征 。 肝 竖 综 
合 征 时 ,患者 虽然 有 肾 功 能 不 全 ,但 是 肾脏 可 无 组 织 学 上 改 
变 ,是 可 逆 的 循环 相关 性 肾 衰竭 。 

6. 血液 系统 ” 常 表 现 为 门静脉 高 压 导致 的 脾 肿 大 和 

脾 功 能 亢进 。 外 周 血 爹 血细胞 减少 。 由 于 肝脏 合成 障碍 导 
笋 凝血 因子 合成 减少 ,凝血 酶 原 时 间 延 长 。 血 小 板 有 质 与 
其 的 降低 ,因此 ,患者 常 有 贫血 及 出 血 倾 向 。 
7. 心血 管 系统 。“ 心 排 血 量 和 心率 增加 、 内 胜 血 管 扩张 
展 成 高 动力 循环 。 由 于 8- 性 上 珠 能 受 体 信号 传导 
腊 电 流 和 电机 械 看 合 的 政变 ,NO 产生 过 多 和 大 局 。 
体制 激 上 调 出现 心 朋 收 缩 和 和 仁 张 功能 不 全 ,导致 于 硬化 性 
心肌 病 。 

8. 神经 系统 
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出 现 友 性 脑 鸳 (如 相 关 童 节 )。 


【临床 表现 】 

民 病 常 隐 诬 , 量 期 可 无 特 红 性 症状 、 体 征 .根据 是 在 出 
现 腹 水 可 将 有 时 硬化 分 为 代 偿 期 和 失 代 偿 期 。 

(一 ) 代 偿 期 肝 硬 化 10 具 一 20 闻 代 偿 期 肝 柄 化 患 阁 
可 无 省 状 。 常 在 影像 学 组 织 学 检查 时 发 现 。 其 他 患者 可 
有 食欲 缺乏 、 握 妃 、 消 化 不 良 .版 :特异 性 症状 。 临 床 
表现 同居 性 是 炎 ,鉴别 常 竺 依赖 肝脏 病理 。 

(二 ) 失 代 偿 期 肝 硬 化 ”出 现 且 水 是 肝 硬 化 患者 进入 
失 代 偿 期 的 标志 。 

1. 症状 

(1) 食欲 缺乏 :为 最 常见 症状 ,在 进展 性 肝病 患者 中 十 
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分 明显 ,有 时 伴 恶 心 、 哎 吐 。 

(2) 乏力 :为 早期 症状 之 一 .其 程度 自 轻 度 疲 倦 感 到 严 
重 乏 力 . 常 与 肝病 活动 程度 一 致 。 

(3) 腹胀 :为 常见 症状 ,可 能 由 于 低 钾 血 症 、 骨 肠 胀 气 、 
腹水 和 肝 脾 大 所 致 。 

(4) 腹痛 :常常 为 于 区 隐痛 .与 肝 大 案 及 包 腊 有关 。 有 
有 息 周 围 炎 时 ,可 有 左上 上 腹 疼 痛 。 也 可 由 于 伴 发 演 疡 病 及 胆 
道 , 肠 道 或 腹水 感染 引起 。 





减轻 :为 多 见 症状 .晚期 患者 伴 腹 水 及 水 肿 时 
会 使 体重 减轻 不 明显 。 

(7) 出 血 倾向 :凝血 功能 障碍 可 出 现 牙 齿 、. 具 腔 出 血 、 
皮肤 黏膜 紫斑 或 出 血 点 .女性 常 有 月 经 过 多 。 

(8) 内 分 泌 系 统 失调 :男性 有 性 功能 减退 .乳房 发 育 ， 
女性 常 有 闭经 及 不 孕 。 肝 硬化 患者 的 糖尿 病 发 病 率 增加 . 
表现 为 高 血糖 、 糖 讨 量 试验 异常 、 高 胰岛 素 血 症 和 外 周 性 胰 
岛 素 抵抗 。 进 展 性 肝 硬 化 伴 严 重 肝 细 胞 功能 衰竭 患者 常 发 














生 低 血 糖 。 
2. 体征 ” 沪 者 常 呈 慢 性 病 容 , 面 色 黔 黑 , 面 部 有 毛 纳 


血管 扩张 ,口角 炎 等 。 皮 肤 表 现 常见 蜂 蛛 症 、 肝 党 .可 出 现 
男性 乳房 发 育 , 胸 、 上 腹壁 皮下 静脉 可 显 器 或 曲张 ,甚至 在 脐 
周 静 脉 突 起 形成 水 母 头 状 ,曲张 静脉 上 可 听 到 静脉 杂音 。 
黄 冶 常 提示 病程 已 达到 中 期 , 随 着 病变 进展 而 加 重 。173 
患者 常 有 不 规则 发 热 , 与 病情 活动 及 感染 有 关 。 腹 部 移动 
性 浊音 阳性 。 肝 性 胸水 常见 于 右 侧 ( 占 85%), 但 也 有 双 侧 
其 至 仅 为 左 侧 。 

肝 胜 在 早期 肿 大 .晚期 坚硬 缩小 、 肋 下 常 不 易 触及 。 胆 
汁 浴 积 和 莉 脉 回流 障碍 引起 的 肝 硬 化 晚期 仍 有 上 肝 大 。 
35% 一 50% 患 者 有 脾 大 , 常 为 中 度 , 少 数 重度 。 

3. 并 发 症 的 临床 表现 

(1) 食管 胃 底 静脉 破 黎 出 血 :急性 出 血 患 者 出 现 呕血 、 
昌 便 ,严重 者 休克 。 死 亡 率 平均 为 32 光 ,是 肝 便 化 较为 常 
见 和 严重 的 并 发 症 。 

(2) 自发 性 细菌 性 腹膜 炎 (Cspontaneous bacterial peri 
tonitis:SBP) :住院 的 腹水 患者 中 发 生 率 为 10 中 一 30 迷 。 
网 为 短期 内 腹水 迅速 增加 ,对 利尿 药 无 反应 . 伴 腹泻 、 
腹 首 .腹胀 .发 热 .腹壁 庄 关 和 反 跳 首 。 少 数 叫 者 伴 血 上庄 下 
降 、 几 功能 火化 或 门 体 分 流 性 脑病 加 重 。 

(3) 原 发 性 进行 性 肝 大 .质地 坚 全 如 石 .表面 结 












wb 扩展 综合 征 :项 固 性 腹水 基础 上 出 现 少 尿 、 无 碌 以 
质 血 症 时 的 临床 表现 。 常 伴 黄 冶 、 低 重 白 血 证 、 
无 蛋白 尿 。 临 床 有 两 种 类 型 : 上 型 
害 .2 周 内 肌 梧 成 们 二 升 ; 型 . 浓 功 能 















进展 性 


综合 征 : 终 未 期 是 病 患 痢 中 发 生 率 为 13 全 一 
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47%。 患 者 可 出 现 析 状 指 、 发 维族 蛛 辣 。 

(6) 肝 性 脑病 : 扑 翼 样 起 丫 、. 诡 妄 进而 锚 迷 。 

(7) 门静脉 血栓 形成 :发 生 率 为 10 外 一 25%%, 大 多 在 
筛 查 时 发 现 。43 中 为 慢性 型 ,血栓 缓慢 形成 ,无 明显 临床 症 
状 ;38% 出 现 食管 静脉 或 门 脉 高 讨 性 胃病 出 血 ;18% 可 出 现 
剧烈 腹痛 ,其 中 70% 小 肠 梗死 (intestinal infarction) 。 

\ (8) 肝 硬 化 性 心肌 病 :没有 其 他 已 知 的 心脏 疾病 的 有 

| 硬化 患者 ,在 应 激情 况 下 ( 行 创伤 性 措施 如 外 科 手 术 / 
TIPS) ,心脏 收缩 反应 损害 和 (或 ) 舒 张 功 能 不 全 以 及 电 生 
理 异 常 (如 QT 间 期 延长 ) ,发生 心 功能 不 全 其 至 狗 死 , 称 
为 肝 硬 化 性 心肌 病 (cirrhotic cardiomyopathy) 。 

综 上 所 述 , 肝 硬化 早期 表现 隐匿 ,晚期 的 临床 表现 可 以 
归结 为 :@ 门 脉 高 压 的 表现 ,如 侧 支 条 环 、 脾 大 、 秩 功能 讽 
进 、 腹 水 等 ;@ 肝 功能 损害 所 致 的 蛋白 合成 功能 降低 (包括 
蛋白 ,凝血 酶 原 ) .黄姜 、 内 分 泌 失 调 及 皮肤 表现 等 ;@ 并 
可 出 现 并 发 症 相 关 的 临床 表现 。 


【辅助 检查 】 
(一 ) 实验 室 检 查 
1. 血 常规 代 偿 期 多 在 正常 范围 。 失 代 偿 期 由 于 出 
血 、 营 养 不 良 、 脾 功能 亢进 可 发 生 轻 重 不 等 的 贫血 。 有 感 
染 时 白细胞 可 升 高 , 脾 功 能 亢进 者 白细胞 和 血小板 均 
2. 尿 液 检查 ” 尿 常 规 一 般 在 正常 范围 , 乙 型 肝炎 肝 
便 化 合并 乙肝 相关 性 肾炎 时 尿 蛋 白 阳 性 。 胆 汁 淤积 引起 
的 黄 疤 尿 胆 红 素 阳性 , 尿 胆 原 阴 性 。 肝 细胞 损伤 引起 的 
黄 阁 , 尿 胆 原 亦 增加 。 腹 水 患者 应 常规 测定 24 小 时 尿 钠 、 
尿 钟 。 
3. 类 常规 消化 道 出 血 时 出 现 肉眼 可 见 的 黑 便 和 血 
便 . 门 脉 高 压 性 轩 病 引起 的 慢性 出 血 , 烘 隐 血 试验 阳性 。 
4， 肝 功能 检查 
(1) 血清 胆 红 素 : 失 代 偿 期 可 出 现 结合 胆 红 素 和 总 胆 
红 索 升 高 , 胆 红 素 的 持续 升 高 是 预后 不 良 的 重要 指标 。 
(2) 恒 白 质 代谢 :肝脏 是 合成 白 蛋白 的 唯一 场所 ,在 没 
有 绰 自 丢失 的 情况 (如 蛋白 尿 ) 时 .血清 白 蛋 白星 常 能 反映 
上 及 胜 储备 功能 。 在 用功 能 明显 减退 时 , 白 蛋 白 合成 减少 。 
正常 值 为 35~55g 生 ,和 白 焉 自 低 于 28g/L 为 严重 下 降 。 肝 
用 于 损伤 的 用 细胞 不 能 清除 从 肠 道 来 的 抗原 ,或 后 
经 过 | 体 分 流 直接 进入 体循环 ,刺激 脾 中 了 淋巴 细胞 产 
慢 白 血 症 。 白 蛋白 与 球 蛋 白 比例 降低 或 
最 示 白 蛋白 降低 ,Y 球 蛋白 显著 增高 ,B- 
忆 重 和 白 (prealbumin) 也 由 睹 合 
蛋白 下 降 时 , 血 洛 前 所 
及 人 硬化 患 状 可 下 降 50% 左 丰 。 
3) 洲 血 术 诺 时 间 : 是 反映 证 脏 储备 功能 的 重要 预后 
指 祭 :晚期 革 合 化 肥 肝 细胞 损害 时 明显 延 长 ,如 用 维 生 崇 开 
后 不 花 到 下 . 寞 说 明 有 功能 的 肝 细 胞 焉 少 。 
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(4) 血清 酶 学 检查 :转氨酶 : 肝 细胞 受 损 时 ,ALT 升 
高 , 肝 细胞 坏死 时 ,AST 升 高 。 肝 硬化 患者 这 两 种 转氨酶 
不 一 定 升 高 ,但 肝 硬 化 活动 时 可 升 高 。 酒 精 性 肝 硬 化 患者 
AST/ALT 宇 2。@yGT:90% 肝 硬化 患者 可 升 高 ,尤其 以 
原 发 性 胆汁 性 肝 硬化 (PBC) 和 酒精 性 肝 硬 化 升 高 更 明显 。 
合并 肝癌 时 明显 升 高 。@ALP: 70% 的 肝 便 化 患者 可 升 高 ， 
合并 肝癌 时 常 明显 升 高 。@ 胆 碱 脂 酶 (ChE) : 肝 硬 化 失 代 
偿 期 ChE 活力 明显 下 降 , 其 降低 程度 与 血清 白 绰 白 大 致 平 
行 , 若 ChE 极度 降低 者 示 预 后 不 良 。 
(5) 反映 肝 纤维 化 的 血清 党 指标 : 肝 纤 维 化 的 血清 标 
志 物 可 以 分 为 直接 标志 和 间接 标志 。 几 种 直接 标志 用 于 评 
价 和 检测 血清 内 细胞 外 基质 (如 透明 质 酸 、T 型 胶原 ` 正 型 
前 胶原 , 层 黏 连 蛋白 .YKL-40) 以 及 参与 纤维 化 发 和 后 和 浴 解 
过 程 的 酶 和 细胞 因子 ,如 基质 金属 蛋白 酶 C(MMPs) 和 组 织 
基质 金属 蛋白 酶 抑制 剂 CTIMPs) 。 非 直接 的 标志 包括 肝 功 
能 和 肝脏 炎症 的 标志 ,并 且 一 般 来 说 是 可 常规 获得 的 检测 ， 
如 泌 血 酶 原 时 间 、 血 清 胆 红 索 .血小板 计数 、 转 所 酶 ,但 也 包 
括 载 脂 蛋白 Al 和 ww- 巨 球 蛋 白 。 这 些 指 慰 单 独 来 看 均 没有 
足够 的 鉴别 力 以 替代 肝 活 检 , 如 下 型 前 胶原 氨基 本 端 肽 人 
町 P) 型 胶 原 ,透明 质 酸 等 , 肝 纤 维 化 发 生 时 以 上 各 项 指 
标 可 升 高 ,主要 反映 ECM 转换 ,不 反映 已 经 沉积 的 基质 含 
最, 并 受 多 种 因素 影响 ,不 能 作为 确诊 肝 纤维 化 / 肝 硬 化 的 
指标 。 联 合 不 同 的 血清 标志 可 显著 改善 其 性 能 ,如 已 专利 
化 并 投入 市 场 的 Fibrotest, 这 些 联合 检测 标志 的 数学 模型 
以 及 联合 其 他 无 创 方法 如 瞬时 弹性 扫描 的 应 用 ,有 助 于 评 
估 肝 纤维 化 / 肝 硬 化 程度 并 可 减少 肝 穿 刺 的 需要 。 
(6) 脂肪 代谢 ; 代 偿 期 患者 血 中 胆固醇 正常 或 偏 低 ' 失 
代 偿 期 总 胆固醇 特别 是 胆固醇 酯 明显 降低 。 
(7) 定量 肝 功 能 试验 : 呵 哄 琵 试 验 (ICG) :检测 肝 细 
胞 对 染料 清除 情况 以 反映 肝 细 胞 储备 功能 ,是 临床 初 得 上 
病 患 者 榜 有 价值 和 实用 的 试验 。 患 者 空腹 静脉 抽 血 后 注射 
ICG 0. 5mg/kg, 注 射 后 15 分 钟 对 侧 手 尽 节 脉 血 测 港 留 率 。 
正常 值 为 10 兴 以 下 , 肝 硬 化 患者 ICG 沟 留 率 明 显 升 高 , 世 
至 达 50% 以 上 。@ 其 他 :包括 利多 卡 因 代谢 产物 生成 斌 
验 、 秘 基 比 林 呼 气 试验 , 半 和 乳糖 耐 世 试 验 、 色 氨 酸 耐量 试验 、 
咖啡 因 清 除 试验 等 。 
(8) 血 氨 :动脉 血 氨 的 测定 对 肝 性 脑病 有 辅助 诊断 的 
价值 。 
5 血清 电解 质 对 于 判断 患者 有 无 电解 质 秦 配 以 及 
治疗 有 重要 意义 。 
6. 甲 胎 蛋 白 (AFP) 肝 磷 化 活动 时 ,AFP 可 升 高 。 
并 原 发 性 时 阅 时 明显 天 高 ,如 转氨酶 正常 AFP 持续 升 i 
须 怀疑 原 发 性 肝癌 。 
7 病毒 性 肝炎 标记 的 测定 ” 疑 肝 硬化 者 须 测定 乙 、 
琴 ` 了 肝炎 标记 以 明确 病因 。 肝 便 化 有 活动 时 应 作 甲 , 乙 、 
历 、 本 成型 标记 及 CMV、EB 病毒 抗体 测定 ,以 明确 有 无 重 


























8. 血清 免疫 学 检查 “血清 抗 线粒体 抗体 阳性 提示 
PBC( 阳 性 率 95%%) , 抗 平滑 肌 抗 体 、 抗 核 抗 体 阳 性 提示 自身 
免疫 性 肝炎 。 

9. 血清 铜 赣 蛋白 ”有 上 肝 豆 状 核 变性 时 明显 降低 (过 
200mg/L) , 伴 尿 铜 增加 (六 100ng/24h) ,年 龄 二 40 岁 的 肝 
损伤 患者 应 检查 血清 铜 蓝 蛋白 排除 此 病 。 

(二 ) 影像 学 检查 

1. 超声 检查 ” 肝 硬 化 的 声 像 图 根据 病因 、 病 变 阶段 和 
病理 改变 轻重 不 同 而 有 差异 。 超 声 检查 可 发 现 肝 表 面 不 光 
滑 或 四 凸 不 平 : 肝 叶 比例 失调 ,多 呈 右 叶 萎缩 和 左 叶 、. 尾 叶 
增 大 : 肝 实 质 回声 不 均匀 增强 , 肝 静 脉 管 腔 狭 窗 .粗细 不 等 。 
此 外 ,还 有 门 脉 高 压 症 的 声 像 图 改变 ,表现 为 脾 大 、 门 静脉 
扩张 和 门 脉 侧 支 开 放 , 部 分 患者 还 可 探 及 腹水 。 多 普 勒 检 
查 可 发 现 门 脉 侧 支 开放 门静脉 血 流速 率 降 低 和 门静脉 血 
道 流 等 改变 。 对 门静脉 血栓 形成 和 肝癌 等 肝 硬 化 的 并 发 症 
也 有 较 高 的 诊断 价值 。 超 声 造影 检查 对 鉴别 肝 硬 化 结 节 和 
肝癌 有 较 高 的 诊断 价值 。 晚 近 , 通 过 检测 超声 和 低频 弹性 
波 的 瞬时 弹性 记录 仪 (transient elastography, [ibroscan) 可 
以 测定 肝 弹 性 变化 ,从 而 反映 肝 硬 度 的 变化 ,有 助 于 肝 硬 化 
的 诊断 。 

2. CT 肝 硬 化 的 影像 学 与 超声 检查 所 见 相似 ,表现 为 
肝 叶 比例 失调 、 肝 列 增 宽 和 肝 门 区 扩大 ,肝脏 密度 高 低 不 
均 。 此 外 ,还 可 见 脾 大 ,门静脉 扩张 和 腹水 等 门 脉 高 压 症 表 
现 。 对 于 肝 硬 化 和 原 发 性 肝癌 的 鉴别 十 分 有 用 。 

3. 磁 共 振 成 像 {MRI) ”和 磁 共 振 成 像 除 与 CT 相似 外 ， 
对 鉴别 肝 硬 化 结 节 、` 肝 瘤 结 节 更 优 于 CT 检查 。 磁 共振 血 
管 成 像 (MRA) 可 代替 血管 造影 显示 门 脉 血管 变化 和 门 肪 
血栓 。 用 于 门静脉 高 压 病因 的 鉴别 以 及 肝 移 植 前 对 门 脉 血 
管 的 评估 。 

4. 放射 性 核 素 显 像 ”经 放射 性 核 素 呈 "Te 扫描 测定 的 
心 / 肝 比 值 能 间接 反映 门静脉 高 压 利 门 体 分 流程 度 ,对 诊断 
有 一 定 意义 ,正常 值 0. 26, 肝 硬化 患者 一 般 在 0. 6 以 上 , 伴 
门 脉 高 压 者 常 之 1。 

5. 上 消化 道 钠 餐 摄 片 ”可 发 现 食 管 及 胃 底 静脉 曲张 
征象 ,食管 静脉 曲张 呈现 虫 蚀 状 或 旺 是 状 充 伍 缺损. 骨 底 
静脉 曲张 呈 菊 花样 缺损 。 但 诊断 的 敏感 性 不 如 胃镜 检查 。 

(三 ) 特殊 检查 

1. 内 镜 ”胃镜 可 直接 观察 并 确定 食管 及 胃 底 有 无 静 
脉 曲 张 , 了 解 其 曲张 程度 和 范围 ,并 可 确定 有 无 门 脉 高 压 性 
角 病 。 存 在 食管 及 骨 底 静脉 曲张 是 门静脉 高 压 最 可 靠 的 指 
标 ,一 旦 出 现 曲 张 欧 脉 即 可 诊断 门 葛 脉 高 压 。 结 肠 镜 可 在 
结肠 发 现 异 位 欧 脉 曲张 ;上 胶 爸 内 镜 和 小 肠 镜 可 发 现 小 肠 异 
拉 静 脉 曲张 .从 而 找 出 下 消化 道 出 血 原因 ， 

2. 肝 穿 刺 1 秒 钟 快速 穿刺 ,超声 指引 下 或 虱 腔 镜 直 
视 下 肝 穿 刺 , 取 上 肝 组 织 作 病 理 检查 ,对 肝 硬 化 .特别 是 早 
期 时 硬 化 确定 诊断 和 明确 病因 有 重要 价值 。 凝血 酶 原 时 
间 延 长 及 有 腹水 者 可 经 贷 议 脉 、 时 欧 脉 作 活 检 , 安 全 、 并 
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3. 腹腔 镜 ”可 见 肝脏 表面 高 低 不 平 . 有 大 小 不 等 的 结 
节 和 纤维 间隔 ,边缘 锐利 不 规则 , 包 膜 增 厚 : 脾 大 , 圆 韧 带 血 
管 充血 和 腹膜 血管 曲张 .腹水 原因 诊断 不 明确 时 .腹腔 镜 检 
查 有 重要 价值 。 

4. 门静脉 测 压 “” 经 颈项 脉 测定 肝 静 脉 攀 人 压 和 上 肝 关 
脉 游 离 压 , 两 者 差 为 肝 静 脉 压 力 梯度 (hepatic vein pressure 








gradient,HVPG) ,是 门静脉 压力 最 佳 的 替代 指标 。 正 常 值 | .| 





二 5mmHg, 纤维 化 3 一 4 级 的 患者 . HVPG 几乎 都 之 
6mmHg,HVPG 8 一 10mmHg 是 发 生 股 水 的 阔 值 .食管 静 
脉 曲张 及 出 血 者 均 之 12mmHg。 门 静脉 压力 的 测定 是 评价 
降 门 脉 压力 药物 疗效 的 金 标 准 .HVPG 可 以 预测 并 发 症 利 
死亡 率 ,对 进展 到 失 代 偿 期 的 预测 能 力 优 于 Child-Pugh 和 
MELD 评分 。 

5. 腹水 检查 ”所 有 新 出 现 的 腹水 者 、 进 展 性 肝 硬 化 或 
上 消化 道 出 血 伴 腹水 者 以 及 腹水 稳定 的 患者 病情 突然 恶 
化 ,都 应 作 诊 断 性 穿刺 。 目 的 在 于 明确 腹水 是 否 由 肝 硬 化 
引起 ,如 果 血 清 -腹水 白 蛋 白 梯度 (serumr-ascites albumin 
gradient,SAAG) 过 11g/L 提示 腹水 由 肝 硬 化 门静脉 高 讨 所 
致 。 此 时 还 应 寻找 是 否 存 在 导致 腹水 增加 的 原因 ,如 SBP 
等 。 检 查 内 容 包 括 :腹水 的 性 质 , 如 颜色 .比重 .蛋白 含量 、 
细胞 分 类 以 及 腺 昔 脱 氨基 (ADA)、 血 与 腹水 LDH 比值 、 细 
菌 培养 和 内 毒素 测定 。 上 腹水 培养 应 在 床 旁 进行 ,使 用 血 培 
养 瓶 ,包括 需 氧 、 大 氧 两 种 。 每 个 培养 翘 接种 的 腹水 至 


少 10ml。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 肝 硬化 的 诊断 与 鉴别 诊断 

1. 肝 硬 化 诊断 的 主要 依据 ”人 @ 病 史 : 以 了 解 肝 便 化 病 
因 。 应 详细 询问 肝炎 时 ,饮酒 史 、 药 物 史 、 输 血 史 、 社 交 史 及 
疾病 史 。 人 @ 症 状 体征 :根据 上 述 临 床 表 现 途 条 
对 患者 进行 检查 ,确定 是 杏 存在 门 脉 高 压 和 肝 功 能 障碍 表 
现 。@ 肝 功能 试验 :血清 白 丛 白 降 低 . 胆 红 素 升 高 , 效 血 酶 
原 时 间 延 长 提示 肝 功 能 失 代 偿 . 定 全 肝 功 能 试验 也 有 助 于 
诊断 。@ 影 像 学 检查 :B 超 、.CT 有 助 于 本 病 诊 断 。 完 门 的 
诊断 应 包括 病因 、 病 理 、 功 能 和 并 发 症 四 个 部 分 。 

(1) 病因 诊断 :明确 肝 硬 化 的 病因 对 于 估计 患者 预后 
及 进行 治疗 密切 相关 。 根 据 上 述 各 种 病因 作 相 关 检 查 以 排 
除 及 确定 病因 诊断 ,如 应 检测 病毒 性 肝炎 标志 物 排除 由 肝 
炎 引 起 的 肝 硬 化 .怀疑 Wilson 病 应 由 眼科 检查 K-F 环 . 测 
定 血清 钢 蓝 蛋 自 、 尿 铜 、 血 铜 等 。 

(2) 病理 诊断 : 肝 活 组 织 检查 可 明确 诊断 及 病理 分 类 ， 
特别 在 有 引起 肝 硬化 的 病因 取 串 中 .又 有 有 峙 脾 大 但 无 其 他 
临床 表现 、 肝 功能 试验 正常 的 代 偿 期 患 首 .是 活检 常 可 明确 
诊断 。 

(3) 肝脏 储备 功能 诊断 :可 用 Child-Pugh 分 级 (Child 
Pugh classification) 来 评定 ( 表 18-8-1). 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
表 18-8-1 肝 硬 化 患者 Child-Pugh 分 级 标准 


分 数 





临床 和 生化 指标 








1 2 3 
肝 性 脑病 (级 ) Si 1~2 3 一 4 
腹腔 积 液 无 轻 度 中 重度 
SB(umol/L) <34 34~51 >51 
白 蛋 白 (g/L) S85 28 一 35 <28 
凝血 酶 原 时 间 (INR)〉 ”到 1.3 Losts S15 
或 活血 酶 原 时 间 较 1~3 4~6 6 


正常 延长 ( 秒 ) 
注 “PBC:SB(pmol L)17~-68.1 分 ;68 一 170,2 分 :二 170， 


总 分 :入 级 三 6 分 ;级 7~9 分 ;C 级 宇 10 分 
2. 鉴别 诊断 
(1) 肝 、 脾 大 :与 血液 病 、 代 谢 性 疾病 的 肝 脾 大 鉴别 。 
必要 时 做 作 肝 活 检 。 
(2) 腹水 的 鉴别 诊断 :应 确定 腹水 的 程度 和 性 质 , 与 其 
他 原因 引起 的 腹水 鉴别 。 肝 硬化 腹水 为 漏出 液 ,.SAAG 二 
11g/L; 合 并 自发 性 腹膜 炎 为 渗 出 液 ,以 中 性 粒 细胞 增多 为 
主 ,但 SAAG 仍 >11g/L。 结核 性 和 肿瘤 性 腹水 SAAG 到 
11g/ 工 。 结 核 性 腹膜 炎 为 渗 出 液 伴 ADA 增高 。 肿 瘤 性 腹 
水 比重 介 于 渗 出 液 和 漏出 液 之 间 , 腹 水 LDH/ 血 LDH>1， 
可 找到 肿瘤 细胞 。 上 腹水 检查 不 能 明确 诊断 时 ,可 做 腹腔 镜 
检查 . 常 可 明确 诊断 。 
(二 ) 并 发 症 的 诊断 与 鉴别 诊断 
1. 食管 骨 静 脉 破裂 出 血 ”表现 为 呕血 . 黑 便 , 常 为 上 
消化 道 大 出 血 。 在 大 出 血 暂 停 、 血 压 稳定 后 ,急症 胃镜 检查 
(一 般 在 人 院 后 12 一 48 小 时 ) 可 以 明确 出 血 部 外 
别 是 胃 食 管 欧 脉 破 询 出 血 还 是 门 散 脉 高 压 性 胃病 病 
引起 。 如 由 葛 脉 曲张 引起 , 寄 进 一 步 检 查 明 确 欧 脉 曲张 由 
单纯 肝 硬 化 引起 还 是 由 门 脉 血 检 或 癌 恰 引起 的 门静脉 
闸 眶 
2. 感染 ”发热 的 肝 便 化 患者 需要 确定 有 无 感 次 忆 
感染 的 部 位 和 病原 。 应 报 胸 片 : 作 痰 培养 ,中段 尿 增 养 、 血 
培养 ,有 腹水 者 进行 腹水 检查 ,以 明确 有 无 师 部 .胆道 .泌尿 
道 用 用 水 感染 ， 患 者 在 短期 内 腹水 迅速 增加 ,和 伴 腹 首 、 腹 
胶 、 发 热 .腹水 检查 自 细 胞 数 二 500A1075 或 中 性 粒 
数 一 250 了 10" 工 , 如 能 寺 性 感染 省 ,好 可 诊断 SBP。 
腹水 和 血 移 试验 以 及 血 缚 谓 培 养 可 阴性 , 常 为 昔 兰 阴性 芮 。 
少数 患者 可 无 服 痢 :号 者 可 出 现 低 血 讨 或 体 克 ( 昔 兰 阴性 菌 
败 血 狂 ) 鉴 基 诊断 应 除外 继 发 性 腹膜 炎 ,内脏 和 破裂 或 脓肿 。 
发 性 股 腊 炎 的 特点 是 腹水 中 性 六 细胞 数 二 10 000 x 10/L， 
衬 一 0.5g1. 华 让 一 10g 汪 , 抗 生 来 治疗 翅 效 ,腹水 可 分 离 出 2 
种 以 十 病原体, 以 及 不 常见 病 厚 体 如 大 狂 菌 及 直 菌 。 
3. 用 合 征 ”项 加 性 腹水 患者 出 现 少 屎 、 无 逐 、 氮 
质 故 六. 储备 鲍 , 低 吉 钠 . 考 虚 婴 现时 籽 综 合 征 。 国 际 腹 术 
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协会 诊断 标准 :四 肝 硬 化 腹水 :四 血 洛 肌 栈 之 133pkmol/L 
(1.5mg/dD, 工 型 HRS 2 周 内 :血清 肌 斌 成 倍 上 升 ， 
>226pmol/L(2.5mg/d);@ 停 止 使 用 利尿 药 和 使 用 白 蛋 
白 [lg/(kg . d) ,最 多 100g/dj 扩 容 治 疗 后 2 夫 , 血 清册 本 
水 平 无 改善 (降低 到 133pmolL 或 以 下 ); 由 未 出 现 休克 ， 
或 近期 使 用 过 肾 毒 性 或 血管 扩张 药物 ;@ 无 肾 实质 病变 (组 
和 白 尿 之 500mgy/d) ,无 微小 血尿 (红细胞 二 50/ HP) 和 (或 ) 无 
超声 波 肾 脏 异常 发 现 。 应当 
果糖 过 度 使 用 , 非 和 省 体 类 抗 炎 
药物 的 应 用 引起 的 医 源 性 肾 训 区 分 开 来 。 

4. 原 发 性 肝癌 忠 者 出 现 肝 大 、 肝 区 疼痛 、 有 或 无 血 
性 腹水 .无 法 解释 的 发 热 要 考虑 此 证 ,血清 甲 胎 蛋白 持续 天 
高 而 转 似 酶 正常 或 B 超 提示 肝 占 位 病变 时 应 高 度 怀疑 ,CT 
或 MR 可 确诊 。 

5. 肝 性 脑病 ” 见 有 关 章 节 。 

6. 肝 肺 综合 征 、 有 上 述 HPS 临床 表现 , 立 位 呼吸 室 
内 空气 时 动脉 氧 分 压 二 70mmHeg 或 肺泡 -动脉 氢 梯 度 
20mmHg。 下 述 试验 提示 肺 血管 扩张 有 助 于 作出 诊断 : 
@ 超 声 心 动 图 气泡 造影 左 心房 有 延迟 出 现 的 征 气 泡 ( 心 卡 
4~6 次 后 );@ 肺 扫描 阳性 。 前 者 敏感 性 高 ,后 者 特异 性 
高 。HPS 应 与 肺动脉 高 压 相 鉴别 ,后 者 有 进行 性 呼吸 困 
难 ,而 发 绀 少见 。 心 前 区 疼痛 ,体检 肺动脉 以 区 第 2 心音 元 
进 ,杂音 向 胸骨 左 缘 传导 ,X 线 显示 心脏 扩大 ,心脏 超声 提 
示 右 室 肥厚 , 心 导管 检查 可 确诊 。 

7. 肝 硬 化 性 心肌 病 ”2005 年 世界 胃 肠 病 会 议 的 诊断 
标准 为 ,患者 有 隐匿 性 收缩 功能 不 全 ,表现 在 运动 \ 血 容 基 
变化 ,药物 刺激 时 , 心 排 血 量 的 增加 受阻 ,休息 时 射 血 分 数 
《gjection fraction, EF) 过 55%; 舒 张 功能 不 金 , 表 现 为 E/ 人 A 
比例 <1.0、 减 速 时 间 延 长 (之 200msec) ,等 容 舒 张 时 间 延 
长 (>80mseo); 以 及 有 QT 问 期 延长 , 左 心房 扩大 等 。 


治疗 】 

(一 ) 治疗 原则 “用 硬化 治疗 应 该 是 综合 乌 的 ,首先 钊 
对 攻 因 进行 治疗 ,如 酒精 性 下 硬化 患者 必须 成 酒 ' 乙 型 时 炎 
病 玲 复制 活 牙 者 须 行 抗 病毒 治疗 ,号 用 对 肝脏 有 损害 的 药 
物 。 晚 期 主要 针对 并 发 症 治疗 。 

(二 ) 一 般 治疗 

1 休息 “ 代 偿 期 叫 者 可 参加 轻 工 作 : 失 代 偿 期 尤其 出 
秽 并 发 证 患者 应 卧床 休息 。 山 于 直立 体位 激活 RAAS 及 
交感 神经 系统 引起 最 小 球 滤 过 减少 和 钠 游 留 。 因 此 对 于 


























2 饮食“ 肝 便 化 是 一 种 慢 恰 
办 疗法 对 于 及 硬 化 患 省 特别 是 营养 不 良 者 降低 病 残 率 及 
匈 广 这 有 作用 。 没 有 并 发 症 的 肝 便 化 患者 的 饮食 热 世 为 
1725168KJAkg。) ,蛋白 质 1 一 1 5g/(kg。d) ,营养 不 良 
着 摄 人 热量 为 168 一 210kIMCkg。d) ,蛋白 质 1 一 1.8g/ 


人 kg。 由。 应 给 予 高 维生素 、 易 消化 的 食物 .严禁 饮酒 。 可 








食 瘦 肉 、 河 伍 、 豆 制品 ,牛奶 豆浆、 蔬菜 和 水 果 。 趟 和 水 的 
摄 入 应 根据 患者 水 及 电解 质 情况 进行 调整 .食管 静脉 曲张 
者 应 禁 食 坚硬 粗糙 食物 。 

(三 ) 药物 治疗 

1. 抗 病毒 治疗 ” 代 偿 期 乙肝 肝 硬 化 患者 HBeAg 阳性 
者 的 治疗 指 征 为 :不 论 ALT 是 否 升 高 ,HBV DNA 三 10: 找 
贝 /ml, HBeAg 阴性 者 为 HBVDNA 宇 10; 描 贝 /ml; 对 于 
HBV DNA 可 检测 到 但 未 达到 上 述 水平 者 ,如 有 疾病 活动 
或 进展 的 证 据 且 无 其 他 原因 可 解释 ,在 知情 同意 情况 下 亦 
可 开始 抗 病毒 治疗 。 治 疗 后 可 以 延缓 或 降低 肝 功 能 失 代 偿 
和 HCC 的 发 生 。 对 于 失 代 偿 期 肝 硬 化 患者 ,只 要 能 检 出 
HBV DNA, 不 论 ALT 或 AST 是 否 升 高 ,建议 在 知情 同意 
的 基础 上 ,及 时 应 用 核 阁 ( 酸 ) 类 药物 抗 病 子 ,以 改善 肝 
切 能 并 延缓 或 减少 肝 移 植 的 需求 。 抗 病毒 治疗 并 不 能 改变 
终 末期 肝 硬 化 的 最 终结 局 ,进展 期 失 代 偿 患 者 治疗 3 个 月 
后 如 果 Child-Pugh 评分 宇 11 或 MELD 评分 之 17. 5, 须 进 
行 肝 移 植 的 评 佑 。 抗 病毒 治疗 首选 候 背 类 似 物 ,目前 可 供 
使 用 的 有 拉 米 夫 定 、 阿 德 福 韦 、 替 比 夫 定 、 恩 将 卡 书 和 替 诺 
福 韦 , 应 首选 抗 病毒 效力 强 不 易 耐 药 的 药物 , 须 长 期 甚 宝 终 
生 服 药 。 服 药 期 间 须 随访 。 代 偿 期 加 者 肝 功 能 好 的 在 严密 
监测 下 也 可 选择 干扰 迷 ,疗程 1 年 。 

两 型 肝炎 肝 硬 化 患者 抗 病 毒 治疗 用 长 效 干 扰 索 联合 利 
巴 囊 林 ,应 减少 剂 是 并 在 有 经 验 医生 指导 下 使 用 。 

2. 抗 纤维 化 药物 “迄今 尚 无 有 力 的 循 证 证 据 推荐 能 
有 效 地 逆转 肝 纤维 化 的 方法 ,有 报道 活血 化 疗 软 坚 的 中 药 
如 丹 瑚 ,桃仁 提取 物 、 虫 草 菌 丝 以 及 丹参 、 黄 艾 的 复方 制剂 






















或 干扰 素 -y 和 用 于 早期 肝 硬 化 治疗 ,有 一 定 的 抗 纤 维 化 
作用 。 


四 ) 腹水 腹水 患者 的 治疗 主要 是 减轻 由 于 腹水 或 
下 肢 水 肿 给 患者 带 来 的 不 适 并 防止 腹水 引起 的 并 发 症 ,如 
SBP、 脐 阁 的 破裂 以 及 进一步 发 展 为 肝 肾 综合 征 。 因 此 主 
要 目的 是 减少 腹水 以 及 预防 复发 。 应 测定 体重 、 血 清 电 解 
质 , 凤 功能 及 24 小 时 尿 钠 、 尿 钾 排 出 量 ,以 指导 治疗 。 腹 水 
的 一 线 治 疗 方案 是 限 钠 加 利尿 药 ,90% 以 上 的 腹水 有 效 。 
二 线 治疗 方案 包括 治疗 性 放 腹水 .TIPS 以 及 肝 移 植 .用 于 
之 10% 闫 国 性 腹水 的 治 

1. 腹水 的 一 线 治疗 

(1) 控制 水 和 钠 截 的 摄 入 ;对 有 轻 度 钠 泪 贸 者 , 钠 的 措 
和 人 量 限 制 在 88mmol/d(5. 0g 食盐 ) 可 达到 钠 的 负 平 衡 。 检 
测 随 机 尿 中 的 销 锅 比 .如果 Na 六 K,24 小 时 屎 钠 全 
78mmol, 上 腹水 不 减 ( 体 重 增 如) ,说 明报 和 人 的 钠 过 多 .应 限 销 
摄 入 。 应 用 利尿 药 时 .可 适度 放 开 钠 摄 入 ,以 尿 钠 排 出 最 为 
给 药 指导 。 轻 中 度 腹 水 在 限 钠 饮 食 和 卧床 休息 后 可 自行 消 
退 。 稀释 性 低 销 血 狂 (< 一 130mmol 1 患者 .应 限制 水 的 报 
人 (800~-1000ml7d) 。 

(2) 利尿 药 的 应 用 :经 限 销 饮食 和 卧床 体 息 腹 水 仍 不 
消退 者 须 应 用 利尿 药 . 由 主 时 三 化 吃水 患者 备 浆 了 本 周一 扩 




















第 八 章 肝脏 疾病 


上 度 升 高 ,在 增加 肾 小 管 钠 的 重 吸 收 中 起 重要 作用 .因此 利尿 
药 首选 醚 固 玮 持 抗 药 一 一 螺 内 酯 。 开 始 时 60 一 100mg/d， 
根据 利尿 反应 ( 称 体重 、 计 尿 量 ) 每 4 一 5 天 增加 60 一 
100mg, 直 到 最 大 剂量 400mg/d。 可 以 合用 祥 利 尿 药 峡 塞 
米 起 始 剂量 20 一 40mg/d, 可 增加 到 160mg/d。 利 尿 药 的 使 
用 应 每 天 1 次 上 顿 服 ,效果 优 于 分 次 服用 .并 从 小 剂量 开始 ， 
服药 后 体重 下 降 为 有 效 ( 无 水 肿 者 每 天 减轻 体重 500g. 有 
下 肢 水 肿 者 体重 减轻 1000g/d, 如 体重 减轻 超过 此 标准 . 
利尿 药 宜 减 量 )。 利 尿 药 的 副作用 有 水 电解 质 率 乱 、 肾 功 
能 恶化 \ 体 重 减轻 过 度 、 肝 性 脑病 、 男 性 乳房 发 育 等 。 如 
出 现 肝 性 脑病 、 低 钠 血 症 ( 血 钠 二 120mmol/L)、 肌 本 半 
120mmolL 应 停 用 利尿 药 。 低 钠 血 症 可 用 胶体 或 盐水 扩 
容 或 用 V, 受 体质 抗 药 托 伐 普 坦 。 但 须 避 人 免 24 小 时 血 钠 
上 升 之 12mmol/L。 

(3) 提高 血浆 胶体 渗透 压 : 对 于 低 蛋 白 血 症 患者 ,每 周 
定期 输 注 白 蛋 白 、 血 桨 可 提高 血浆 胶体 渗透 压 , 促 进 腹水 
消退 。 

2. 顽 国 性 腹水 的 治疗 ”对 大 剂量 利尿 药 ( 螺 内 卫 
400mg/d, 哄 塞 米 160mg/d) 缺 少 反 应 (无 体重 下 降 ) 或 在 小 
剂量 利尿 药 时 就 发 生 肝 性 脑病 、 低 钠 、 高 钾 等 并 发 症 , 均 属 
于 顽固 性 腹水 (refractory ascites) ,其 在 失 代 偿 期 肝 硬 化 患 
者 中 的 发 生 率 为 10%%。 治 疗 首先 应 针对 导致 闫 固 性 腹水 
发 生 的 一 些 可 道 性 原因 ,如 不 适当 的 限 钠 、 利 尿 ; 使 用 肾 毒 
性 药物 ;SBP; 门 静脉 有 于静 脉 栓塞 及 未 经 治疗 的 活动 性 肝 
病 。 还 可 以 用 下 列 方法 治疗 : 

(1) 排放 腹水 、 输 注 白 蛋白 :对 于 闫 固 性 大 姑 腹 水 患 
者 ,如 无 其 他 并 发 症 ( 肝 性 脑病 .上 消化 道 出 血 .感染 )、 肝 储 
备 功能 为 Child-Pugh A、.B 级 ,无 出 血 倾向 CINR<<1.6. 血 
小 板 计数 50X1027L) 可 于 1 一 2 小 时 内 抽 排 腹水 4 一 6L.. 
同时 补充 白 焉 白 6 一 8g'L 腹水 ,以 维持 有 效 血 容 世 , 阻 断 
RAAS 系统 激活 。 一 次 排放 后 仍 有 腹水 者 可 重复 进行 ,该 
方法 腹水 消除 率 达 96. 3% ,排放 腹水 后 应 用 螺 内 蔷 维 持 
治疗 。 

(2) 经 到 议 脉 有 时 内 门 体 分 流 术 : 经 颈 胡 脉 于 内 门 体 分 
流 术 (transjugular intrahepatic portosystemic shum TIPS) 
可 用 于 顽固 性 腹水 患者 。 有 效率 50% ~80%、 术 后 门 肪 
压力 下 降 . 阻 断 钠 消 留 .此 外 , 改 汞 肾脏 对 利尿 药 反 应 : 因 
此 ,可 预防 腹水 复发 :但 支架 给 致 腹水 复发 、 癌 | 时、 
术 后 可 逆 性 肝 性 脑病 的 发 50% 一 70%。 因 此 .目前 
不 作为 首选 方法 .患者 纳入 标准 :年 龄 二 65 岁 、Child-Pugh 
分 数 去 12、MELD<18、 非 酒精 性 于 病 、 心 星 射 血 分 数 一 
60 吧 过 严 重 自发 性 肝 性 脑病 或 其 他 明显 脑 损伤 中 如 脑 座 
中 等 。 最 近 . 有 证 

(3) 自身 腊 水 法 缩 问 输 : 在 严 
可 能 多 的 抽 到 无 菌 输液 器 .经 特殊 ; 
分 及 小 分 子 毒 性 物质 . 叫 收 破水 中 摇 蛋 扯 


藤 脉 辣 输 或 直接 回 输 到 腹腔 ,一 般 可 浓 
















































成 分 通过 外 疝 
7~10 倍 ， 用 于 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


项 固 性 腹水 患者 , 术 后 尿 量 明显 增加 ,腹水 消退 后 可 持续 一 
段 时 间 。 有 严重 心肺 功能 不 全 ,近期 上 消化 道 出 血 . 严 重 凝 
血 障碍 、 感 染 性 或 癌 性 腹水 者 不 宜 做 此 治疗 。 

(4) 肝 移植 : 难 治 性 腹水 患者 极 易 并 发 SBP 和 肝 肾 综 
合 征 ,1 年 生存 率 仅 25 中 。 患 者 由 于 腹水 量 多 ,生活 质量 也 
”十 分 差 ,因此 是 肝 移 植 的 适应 证 。 
| (五 ) 并 发 症 的 治 ; 

1. 胃 底 食管 静脉 破裂 出 血 。 胃 底 食 管 静脉 破裂 出 血 
是 肝 硬 化 严重 并 发 症 和 死亡 主要 原因 ,应 予以 积极 抢救 。 

(1) 重症 监护 :卧床 , 禁 食 ,保持 气 道 通畅 补充 凝血 因 
子 迅速 建立 静脉 通道 以 维持 循环 血 容量 稳定 ,密切 监测 生 
命 体征 及 出 血 情况 。 必 要 时 输血 。 短 期 应 用 抗生素 ,不 仅 
可 以 预防 出 血 后 感染 ,特别 如 SBP, 还 可 通过 控制 内 毒素 血 
症 降低 门 脉 压力 ,从 而 提高 止血 率 、 降 低 死 亡 率 。 可 先 予 静 

脉 用 头孢 曲 松 1g/d. 能 进食 时 口服 环 丙 沙 星 0. 4g,2 次 / 
日 , 共 7 天 。 
(2) 控制 急性 出 血 
1) 血管 活性 药物 治疗 :一 旦 怀疑 食管 骨 静 脉 破 弘 出 
血 , 应 立即 静脉 给 予 下 列 缩 血管 药物 ,收缩 内 脏 血管 .减少 
门静脉 血 流量 ,达到 止血 效果 。 诊 断 明 确 后 继续 用 3 一 5 
天 。 常 用 药物 有 14 肽 生长 抑 素 . 首 剂 250pg 静脉 推 注 , 继 
以 250png/h 持续 静脉 点 潢 ;8 肽 奥 曲 肽 , 首 剂 100pg 静脉 推 
注 , 继 以 25 一 50pg/h 持续 静脉 滴 注 ,必要 时 剂量 加 倍 ;三 甘 
所 酰 赖 氨 酸 加 压 素 ( 特 利加 压 素 ) 静 脉 给 液 泵 .1~2mg.3 一 
次 /看 ; 敢 体 后 叶 素 (VP)0.4U/min 静脉 点 滴 。VP 副 作 
用 多 .有 腹痛 、 血 庄 升 高 .心绞痛 等 ,有 心血 管 疾病 者 禁 
如 要 使 用 VP 应 合并 硝酸 甘油 0.3 一 0. 6mg( 知 下 含 化 或 静 
脉 滴 ) ,可 减少 VP 副作用 ,增强 降 门 脉 压力 作用 。 
2) 气 歼 压迫 术 : 使 用 三 腔 管 对 置 底 和 食管 下 自作 气 陷 
江 塞 。 常 用 于 药物 止血 失败 者 。 每 6 小 时 放松 1 次 ,压迫 
总 时 间 不 宜 超 过 24 小 时 , 厨 则 易 导 致 黏膜 糜烂 。 这 项 暂时 
止血 措施 ,可 为 急救 治疗 酸 得 时 间 , 也 为 进一步 做 内 镜 治 疗 
创造 条 件 。 

3) 内 镜 治 疗 : 经 过 抗 休 克 和 药物 治疗 血 流动 力学 稳定 
者 应 立即 送 去 作 和 急症 内 镜 检 查 , 以 明确 上 消化 道 出 血 原因 
及 部 位 。 如 果 仅 有 食管 静脉 曲张 ,还 在 活动 性 出 血 者 ,应 子 
以 内 锁 下 注 对 硬化 剂 止血 ,止血 成 功率 为 和 共 。 如 果 在 做 
































内 们 检查 时 ,食管 中 下 段 曲 张 的 静脉 已 无 活动 性 出 血 , 可 用 
皮 交 进 行 套 蕊 :由 底 世 脉 出 血 , 宜 注射 组 织 秋 合剂 。 


后 仍 出 自 不 止 ,患者 肝脏 
储备 功能 为 Child-Pugh A 级 者 可 行 断 流 术 。 

5) 介 人 消 疗 : 如 无 手术 条 件 者 可 行 TIPS 作 
为 挽救 生命 的 措施 。 术 后 门 脉 压 思 下降, 止血 效果 好 .但 易 
发 匡 肝 竹 脑病 和 支 染 堵 蹇 。 带 膜 支架 (PTFE-TIPS) 不 仅 
可 丹 控 市 遇 在 和 莉 防 再 只 血 :还 可 以 延长 生存 期 。 对 加 确 


藤 脉 曲张 语 动 入 出 在 ,药物 和 内 锡 治 疗 万 效 时 可 紧急 做 经 
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皮 经 肝 栓 密 术 或 经 静脉 球 购 逆行 堵塞 术 (balloon-occluded 
retrograde transvenous obliteration,B-RTO) 。 
(3) 预防 再 出 血 :在 第 1 次 出 血 后 ,1 年 内 再 出 血 的 发 
生 率 约 70%, 死 亡 率 约 30% 一 50%, 因 此 在 急性 出 血 控制 
后 ,应 采用 以 下 措施 预防 再 出 血 : 
1) 内 镑 治疗 :首选 套 扎 , 套 扎 后 的 较 小 的 曲张 静脉 可 
用 硬化 剂 注射 。 注 射 蔡 合剂 预防 胃 底 削 脉 曲张 (GOV:/ 
IGV, ) 再 出 血 的 效果 优 于 下 述 的 药物 并 可 延长 生存 期 。 
2) 药物 治疗 ;常用 药物 为 普 蔡 治 尔 ,通过 共 B 受 体 阻 
断 作用 ,收缩 内 脏 血 管 ,降低 门静脉 血 流量 而 降低 门静脉 压 
力 。 用 法 ,从 10mg/d 开始 ,逐日 加 10mg, 直 至 静 息 时 心率 
下 降 到 基础 心率 的 75 色 ,作为 维持 剂量 ,长 期 服用 ,并 根据 
心率 调整 剂 明 。 禁 忌 证 为 密 性 心动 过 组 ,支气管 呼 喘 \ 慢 性 
阻塞 性 肺 部 疾病 \ 心 训 、 低 血压 、 房 室 传导 阻 渤 、 胰 岛 索 依赖 
性 糖尿 病 。 联 合 内 镜 治疗 ,预防 出 血 效 果 更 好 。 亦 可 联 用 
扩 血 管 药物 5- 单 硝酸 异 山梨 醇 ,通过 降低 门 脉 阻力 ,增加 
其 降 门静脉 压力 效果 ,疗效 优 于 单 用 普 蔡 洛 尔 。 
3) 外 科 减 压 或 断 流 :如 果 患 者 为 代 偿 期 或 Child-Pugh 
和 级 肝 硬 化 伴 脾 功能 亢进 ,在 药物 或 内 镜 治疗 失败 时 也 可 
考虑 做 远 端 脾 肾 吻合 术 或 断 流 术 加 脾 切 除 术 。 
4) TIPS: 仅 用 于 药物 内 镜 治疗 失败 的 肝 移 植 修 
选 人 。 
5) 肝 移 植 : 终 未 期 肝病 伴 食管 静脉 反复 出 血 者 是 肝 移 
植 的 适应 证 。 
(4) 预防 首次 出 血 ,曲张 的 食管 静脉 直径 之 5mm' 出 
血 危 险 性 高 达 75% ,首选 普 闭 治 尔 预 防 首次 出 血 ( 用 法 同 
上 )。 目 的 是 使 门 脉 压力 下 降 到 12mmHg 以 下 ,或 下 降 大 
于 基线 20 兴 ,无 效 或 有 禁忌 证 者 可 用 内 镜 下 套 扎 作 为 替代 
疗法 。 晚近 报道 卡 维 地 洛 (carvedilol)， 通过 非 选 择 性 B 受 
体 阻 断 和 w 嗓 上 腺 能 阻 断 作用 ,同时 降低 门 脉 血 流 大 和 用 
血管 张力 ,其 降低 门 脉 压 力 的 作用 大 于 普 毕 洛 尔 ,预防 首次 
出 血 的 作用 优 于 普 茜 洛 尔 和 EVL。 
2. 自发 性 细菌 性 腹膜 炎 ”主要 致 病菌 为 革 兰 阴性 茵 
( 占 70%) ,如 大 肠 杆菌 (47%) 、 克 雷 伯 杆 菌 (13 光 )。 由 于 
SBP 后 果 严 重 ,如 临床 上 怀疑 SBP 或 腹水 中 性 粒 细胞 
250X108/L, 应 立即 行经 验 性 治疗 ,抗生素 首选 静脉 用 
头 抱 竣 及 2g,2 次 /日 ,或 头孢 则 松 2g,1 次 /日 ,在 用 药 后 
48 小 时 再 行 腹水 检查 ,如 中 性 粒 细 胞 数 减 少 一 半 , 可 认为 
抗生素 治疗 有 效 , 疗 程 ;~ 10 天 。 腹 水 蛋白 二 10g/L、` 已 发 
次 SBP 以 及 食管 静脉 破裂 出 血 者 是 复发 性 SBP 的 
中 者 ,应 口服 环 丙 小 星 400mg/d 进行 项 防 。SBP 最 产 
重 的 并 发 省 是 肝 肾 综合 征 。 一 旦 诊断 SBP 立即 给 予 白 鳃 
丫 输 注 .5g/(kg。d),48 小 时 后 1g/(kg “dd), 可 预防 
HRS, 提 总 生存 率 。 
3. 肝 肾 综合 征 ”治疗 原则 是 增加 动脉 有 效 血 容 恤 和 
降低 门静脉 卜 力 :在 积极 改善 肝 功 能 前 提 下 .可 采取 以 下 措 
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第 八 章 肝脏 疾病 
施 :@ 早 期 预防 和 消除 诱发 肝 肾 衰竭 的 因素 ,诸如 感染 、 出 
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衰竭, 肝 移 植 是 唯一 可 治疗 的 手段 。 
6. 门静脉 血栓 形成 ”新 近 出 现 或 进展 性 门静脉 血栓 


of cirrhosis in hiladephia. PA,2012:369-393. 


形成 早期 可 行 低 分 子 肝素 抗 凝 治疗 , 抗 洗 前 对 有 高 危 的 静 第 二 节 ”药物 性 肝病 
脉 曲张 者 应 给 予 B 受 体 阻 断 药 或 EVL 预防 出 血 。 用药 部 津 生 王 吉 碎 


2 一 3 个 月 后 影 i 江 人 痪 栓 形 成 继 结 济 尾 , 涂 虑 “六 

sid weit Ee nie Eb 药物 性 肝病 (drug induced liver disease, DILD) 是 指 药 
普 马 乞 正 , 继 继 抗 凝 直到 肝 移 植 果 是 稳定 的 陈 : :1 有 

tte 本。 各 时 是 稳定 的 陈 物 或 (及 ) 其 代谢 产物 引起 的 诗 损 害 ,是 引起 肝 损 伤 的 常见 
二 至 下 和 有 水 绢 ‘让 ,在 时 向 肠 系 和 | :这 [ 1 DEA $Y 站 | Pe 

衣 脉 海 红 在 影响 肠系膜 上 静脉 的 流 病因 。 目 前 已 发 现 有 上 千 种 药物 可 引起 肝 损 害 ,并 且 药 物 




















下 并且 有 芝 棉 症 情 况 下 ,进行 抗 北 ;如 不 存在 易 栓 症 ,影像 名单 在 过 年 扩展 ,其 中 包括 医学 处 方药 物 及 人 们 国治 疗 、 营 
学 随访 如 血栓 有 进展 , 抗 凝 治疗 。 陈 旧 性 血栓 或 有 门静脉 养 等 目的 使 用 的 非处方药 物 和 中 草药 。 事 实 上 ,DILD 越 
海绵 样 变 的 患者 ,肠系膜 上 上 兽 脉 的 济 导 二 乏 呈 -| 于 和 t NR Ny 
Sens 患者 ,肠系膜 上 莹 肪 的 流量 未 受 影响 的 , 则 常规 。 起 成 为 突出 的 健康 问题 , 约 占 所 有 药物 副作用 的 6%, 所 
Ts 有 黄 净 和 急性 肝炎 患者 的 5%, 非 病毒 性 慢性 肝炎 患者 的 
【预后 】 20 兴 一 50%, 并 且 是 引起 可 发 性 夺 训 间 的 重要 病因 之 一 

R a (50% 以 上 )。 

Child Pugh 分 级 与 预后 密切 相关 ,1 年 和 2 年 的 估计 药物 性 肝 损伤 中 只 有 少 部 分 是 由 有 剂量 依 罩 的 毒性 药 
人 PuehA 级 100%，85%; B 级 80%， 。 物 引起 ,而 绝 大 多 数 是 特 应 性 反应 ,机 制 不 明确 .难以 预测 ， 
60%i;C 级 45%,35%。 呕血 、 黄 益 、 腹 水 是 预后 不 利 因素 。 。 可 能 与 环境 和 遗传 易 感 因素 有 关 。 加 强 临床 前 新 药 对 肝 损 
导 移 植 的 开展 已 明显 地 改变 了 肝 硬 化 患者 的 预后 。 移 植 后 伤 的 筛选 .建立 和 加 强 药物 副作用 监测 系统 以 及 提高 医护 
候 者 1 年 生存 率 90%、5 年 生存 率 80 兴 ,生活 质量 大 大 人 员 的 认识 可 对 减少 药物 性 肝 损伤 有 所 骨 助 。 
提高 。 











【发 病 机 制 】 

【预防 】 计 是 药物 清除 .生物 转 化 和 分 小 的 主要 场所 。 肝 常 能 

肝 硬 化 的 病因 复杂 ,明确 病因 和 针对 病因 的 治疗 是 防 。 ”通过 多 种 机 制 适应 低 水 平 的 肝 毒 性 ,然而 当 药物 代谢 过 程 
治 关键 。 其 中 最 常见 者 为 病毒 性 肝炎 。 在 我 国 乙 型 病毒 。 “中毒 反 应 性 产物 的 产生 超过 它们 汇 的 速 康 时 就 会 
性 肝炎 的 发 病 率 仍 比 较 高 ,因此 防治 乙肝 是 预防 本 病 的 。 引起 肝 措 伤 。 药 物性 肝 损 伤 的 机 制 还 包括 药物 本 身 的 各 
关键 。 新 生 儿 和 高 危 人 群 应 注射 乙肝 疫苗 , 乙 让 患 省 给 。 性 、 免 度 过 敏 机 制 ,代谢 过 程 中 由 肝 实 质 提取 、 经 朋 盐 及 有 
了 积极 的 抗 病毒 治疗 :严格 执行 器 械 的 消毒 常规 ,严格 选 ”机 阴离子 的 转运 和 排出 异常 
择 献血 员 ; 节 制 饮 酒 ;注意 合理 的 营养 ; 避免 应 用 对 肝 有 (一 ) 非 免疫 机 制 ” 某 些 药物 (如 对 乙酰 揽 基 酷 ) 在 肝 
损 的 药物 ;加 强 劳动 保健 ;避免 工农 业 生 产 中 的 各 种 慢性 ”内 P450 酶 作用 下 可 转化 为 毒性 代谢 产物 .产生 订 电 于 基 
化 学 品 中 菏 ; 定 期 体格 检查 ,万 疑 也 是 预防 本 病 的 积极 。 和 气 自由 基 : 引 起 肝 内 浴 胱 村 及 梯 疯 , 六 与 下 门 质 、 核 酸 和 
措施 。 脂 质 等 大 分 于 物质 其 价 结合 ,引起 临 质 过 氢化 . 破 厅 线 粒 
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体 ,细胞 骨架 、 微 管内 质 网 及 细胞 核 功 能 ,结果 导致 肝 细胞 
变性 ,坏死 . 凋 亡 和 对 炎症 介质 的 敏感 性 增高 。 如 果 药 物 及 
其 代谢 产物 引起 肝 窦 底 侧 腊 的 摄取 障碍 、 肝 细胞 分 泌 胆 汁 
功能 破坏 和 毛细 胆管 膜 上 的 转运 器 的 功能 障碍 , 则 可 导致 
药物 性 胆汁 淤积 

(二 ) 免疫 过 敏 机 制 ” 药 物 反 应 性 代谢 产物 可 通过 改 
变 肝 细胞 的 蛋白 质 形成 新 抗原 、 以 半 抗 原 复合 物 形式 获得 
| 抗原 性 ,诱导 自身 抗体 的 产生 等 启动 细胞 免疫 和 (或 ) 体 液 
免疫 反应 ,引起 免疫 介 导 的 肝 损伤 。 

(三 ) 易 感 因素 许多 获得 和 遗传 性 因素 与 药物 性 肝 


(肝脏 疾病 和 代谢 亲 乱 ) 等 。 对 于 老年 人 、 新 生 儿 、 营 养 不 良 
者 和 已 患 有 肝 、 肾 疾病 的 患者 应 适当 调整 用 药剂 熏 。 @ 笨 
主 踪 传 因 来 :一 些 与 药物 生物 转化 、 解毒 以 及 免疫 反应 过 程 
相关 基因 (如 细胞 色素 P450、 转 运 基因 、 解 毒 酶 .免疫 因子 、 






HLA 基因 等 ) 的 单 核 音 酸 多 态 性 与 特异 性 药物 性 肝 损 伤 
相关 
【病理 】 了 


DILD 可 引起 所 有 类 型 的 肝 损 伤 病理 变化 ( 表 18-8-2)。 


而 肝 内 所 有 细胞 均 会 受到 药物 的 影响 ,有 些 药物 甚至 可 能 
黄 冶 性 肝炎 















损伤 的 发 生 危 险 性 有 关 , 如 :@ 年 龄 (老龄 )。 四 性 别 ( 女 出 现 多 种 损伤 表现 。 临 床 较 多 见 的 办 是 类 似 急 性 
性 )。@ 慢 性 酒精 摄 入 。 人 @ 药 物 间 协同 作用 。@ 基 础 疾病 和 胆汁 淤积 性 肝病 的 症状 和 实验 室 检 Y 查 异常 。 
表 18-8-2 ”药物 性 肝病 的 临床 病理 表现 
类 型 临床 病理 表现 举例 
肝脏 适应 无 症状 ;血清 7Y- 谷 氨 酰 转 肽 酶 、 碱 性 磷 。” 菜 妥 英 、 华 法 林 、 利 福 平 
酸 酶 上 升 ; 偶 有 丙 氨 酸 氨 基 转 移 酶 升 
高 ;高 胆 红 素 血 症 
剂量 依赖 的 肝 毒 性 服药 与 发 病 间隔 短 ;, 肝 炎症 状 ; 带 状 \ 桥 “对 乙酰 氨基 栈 、 烟 酸 、 阿 莫 地 奢 : 化 疗 药物 (特别 古 与 
样 或 大 块 肝 坏死 ; 丙 氨 酸 氨基 转移 酶 超 ”放疗 合用 ) 如 环 磷 酰 胺 . 白 消 安 . 卡 莫 司 洒 
过 正常 上 限 5 倍 , 常 >2000U/L 毒 索 如 四 氨 化 碳 ` 二 甲 硝 胶 ,酒精 
草药 和 真菌 毒素 如 屁 确 烧碱 、 黄 曲 答 崇 
急性 肝炎 服药 与 发 病 间隔 1 一 20 周 ,出 现 肝炎 症 “ 异 烟 腓 ` 乙 酰 质 基 画 ,月 昌林 、 哮 哺 妥 因 、 振 烷 、 碘 胶 、 
状 ;局 灶 、 桥 样 , 大 块 肝 坏死 ; 丙 气 酸 所 ” 菜 妥 因 . 琐 康 只 8 共 、 双 搞 酚 酸 . 阿 可 匹 林 、 、 茶 中 
基 转 移 酶 越过 正常 上 限 5 倍 ;部 分 患者 异 唾 唑 表 霉 素 
出 现 药 物 过 敏 的 肝 外 表现 
慢性 肝炎 病程 超过 3 个 月 ,界限 性 肝炎 , 桥 样 坏 “ 呐 喃 妥 央 、 甲 基 多 巴 . 双 似 酚 酸 米 谤 四环素、 对 乙酰 
肝 纤 维 化 死 ,纤维 化 /硬化 :慢性 肝病 的 临床 和 实 “氨基 酚 ( 出 现 肝 损害 后 如 继续 使 用 .可 进展 到 肝 硬 
验 室 表现 ; 某 些 病例 出 现 自身 抗体 化 )、 i 甲 贷 蝶 叭 、 nd 1 
: 贷 上 胺 药 、 





肉芽 肿 性 肝炎 肝脏 肉 荐 肿 伴 | 程度 ule 炎 和 胆汁 
淤积 ,血清 丙 (其 转移 酌 
转 伏 酶 、 研 性 磷 
小 借 泡 性 帕 肪 肝 , 弥漫 性 或 区 域 性 ;部 
分 剂 各 依赖 ;严重 肝 损伤 .线粒体 每 性 
表现 (乳酸 酸 中 毒 .胰腺 炎 ) 
延迟 发 病 (6 一 18 个 月 ) .脂肪 变性 , 灶 性 
坏死 , Mallory 小 体 ,细胞 周 半 纤维 化 ， 
有 硬化, 笋 性 肝病 , 门 脉 高 压 






急性 脂肪 变性 


脂 访 肝炎 


肥 汁 淤积 
单纯 注 胆 型 





卓 计 洪 积 不 伴 肝 炎 , 血 清 碱 性 傍 酸 酶 大 
于 正常 上 限 2 倍 

伴 有 肝炎 的 胆汁 浴 积 ,具有 肝炎 症状 ， 
血清 丙 氮 酸 稀 基 转 移 酶 (高 于 正常 上 限 
上 .70 汉 高 于 正常 二 限 3 倍 

及 破 件 左右 酶 增 商 

胆管 候 环 及 胆汁 流 积 性 肝炎 ,临床 胆管 
类 表现 Pu 





胆汁 淤积 性 有 





2 


胆 计 注 
搞定 


积 伴 胆 管 






马 西 平 . 讲 奢 唆 、 奢 尼 了 丁 、 


及 英 、 普 鲁 卡 因 胶 

两 成 酸 ,高 活性 抗 病毒 治疗 (用 于 HIV)、 非 贫 体 搞 炎 
药物 (如 布 洛 芬 . 匹 风 昔 康 等 ) 四 环 索 、 腕 而 丽 、 左 旋 
门 冬 氨 酸 

哌 克 昔 林 ( 心 舒 宁 
茶 地 平 、 地 尔 硫 草 


岭 、 俏 


)、 胶 便 醒 .他 莫 西 芬 、 帆 质 蝶 





口服 避孕 药 ,同化 激素 \ 环 钨 素 A、 硫 哗 嗓 叭 他 莫 

西 苏 

: 环 类 抗 抑 俘 药 、 大 环 内 栈 类 
pe 拉 维 酸 、 氧 青 种 索 类 、 责 碌 

唑 , 非 洗 人 et 如 千林 酸 . 匹 风 昔 康 ) ,伊那 普 

利 、 令 坠 


斤 两 哄 、 拟 所 西林 、 右 旋 丙 氧 吟 、 卡 












莫 剧 汀 ,百草 相 
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举例 





慢性 胆汁 淤积 
胆管 消失 综合 征 ”慢性 胆 


症 `\ 黄 痛 等 .病理 示 胆 管 








硬化 性 胆管 炎 
血管 病变 


大 胆管 狭 罕 

上 肝 静 脉 流出 道 阻塞 
非 硬化 性 门 脉 高 压 
肝 紫 六 

结 节 性 增生 

腺 癖 

肝 细 胞 肝癌 
血管 瘤 

血管 性 肉瘤 


肝 用 瘤 





【临床 表现 与 实验 室 检查 】 

DILD 可 因 肝 损伤 药物 的 种 类 及 机 制 不 同 而 出 现 所 有 
急 慢 性 肝胆 疾病 的 类 似 表现 ( 表 18-8-2) 。 而 最 多 见 的 是 急 
性 肝炎 型 或 有 阳 汁 淤积 型 。 

急性 肝炎 表现 为 主 者 常 有 全 身 症状 如 发 热 , 乏 力 、 食 欲 
缺乏 , 黄 冶 和 血清 氨基 转移 酶 增高 ( 达 正 常 2 一 30 倍 )， 
ALT/ALP 之 5, 高 胆 红 崇 血 症 和 凝血 酶 原 时 间 延 长 与 肝 损 
伤 严重 度 相 关 。 病 情 较 轻 者 , 停 药 后 短期 能 恢复 ( 数 周 至 数 
月 )。 重 者 发 生 暴 发 性 肝 误 竭 , 出现 进行 性 黄 冶 、 凝 血 异 常 
和 肝 性 脑病 , 常 发 生死 亡 。 药 物性 肝 损 伤 是 引起 急性 肝 衰 
竭 的 最 常见 原因 之 一 -。 

以 胆汁 淤积 为 主 的 DILD 其 临床 与 实验 室 表现 与 肝 内 
湾 胆 . 肝 外 胆道 梗阻 急性 胆管 炎 相 似 ,主要 为 黄 症 和 痉 痒 ， 
可 伴 有 发 热 、 上 上 地 痛 、 右 上 上 腹 床 痛 及 肝 大 , 伴 血 清 氨 基 转 移 
酶 经度 增 高 而 ALP 明显 增高 (2~-10 信 ), ALT/ALP 志 2 
(混合 型 ALT/ALP 为 2 一 5) ,结合 胆 红 素 明 显 升 高 (34 一 
500pnmol/IL), 胆 盐 ,此 蛋 白 和 .7GT 及 胆 固 苹 升 高 ,而 抗 线 
糙 体 抗体 阴性 。 一 般 于 你 药 后 3 个 月 到 3 年 恢复 .少数 出 
现 胆管 消失 病 伴 慢 性 进展 性 过 程 。 偶尔 胆 管 损害 不 可 道 而 
进展 为 胆汁 性 肝 础 化 。 

以 过 敏 反 应 为 主 的 急性 DILD, 常 有 发 热 、 皮 疹 、 黄 盖 、 
淋巴 结 肿 大 , 伴 血 清 氨基 转移 酶 . 胆 红 素 和 ALP 中 度 增 高 ， 
药物 接 艇 时常 较 短 (4 周 以 内 )。 疾 病 严 重 程度 与 药物 剂 亿 
之 问 无 肯定 联系 ;是 次 给 药 时 ,不 仅 疾病 严重 度 增加 ,潜伏 
期 也 缩短 ,患者 血清 中 存在 自身 抗体 为 其 特点 。 

药物 引起 的 慢性 肝炎 与 自身 免疫 性 入 性 肝炎 的 临床 表 
现 相似 .可 以 轻 到 无 症状 ,市 重 到 发 生 伴 肝 性 脑病 的 肝 衰 
更 .生化 表现 与 习性 病毒 性 肝炎 相同 .有 血 洁 迄 基 转 移 酶 、 
产生 的 升 商 : 进 辕 击 可 导致 于 人 蚀 化 伴 低 仿 自 血 症 及 凝血 功 
能 隘 企 。 






























汁 注 积 表现 如 黄 疤 、 高 胆固醇 血 
稀少 类 似 原 发 
性 胆汁 性 上 硬化 ,但 抗 线粒体 抗体 阴性 





类 (如 气 氨 西林 )、 甲 氧 某 啶 磺胺 
素 酯 .苯妥英 、 四 环 素 、 布 治 芬 . 甲 基 





申 基 异 喧哗 \ 红 短 
摆 酮 , 丙 氨 拉 暴 

5- 所 脱氧 尿 背 
口服 避孕 药 \ 抗 肿瘤 药 ( 白 消 安 ) ,吡咯 烧碱 ,氢化 乙 
烯 、 硫 只 维生素 A,. 甲 氨 蝶 叭 . 砷 

同化 激素 . 肉 激 素 . 硫 唑 嗓 叭 二 氧化 针 

硫 唑 嗓 叭 . 抗 肿瘤 药 ( 白 消 安 ) 


















同化 激素 、 口 服 避 孕 药 、 二 氧化 针 . 氮 乙烯 
口服 避孕 药 
氨 乙 烯 、 二 氧化 针 、 砷 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

DILD 的 诊断 主要 根据 服药 史 、 发 病 过 程 与 服药 的 时 
间 相 关 特 点 并 排除 其 他 肝 损 伤 因素 作出 综合 诊断 。 

(一 ) 用 药 史 和 危险 因素 

1. 用 药 史 需 了 解 发 病 前 3 个 月 内 服 过 的 药物 ,包括 
剂量 ` 用 药 途 径 、 持 续 时 间 及 同时 使 用 的 其 他 药物 。 更 应 详 
细 询 问 非 处 方药 .中 草药 (可 引起 药物 性 肝 损伤 的 中 草药 及 
毒性 成 分 见 表 18-8-3) 及 保健 品 应 用 情况 。 对 使 用 中 草药 
对 疾病 的 治疗 和 可 能 引起 的 肝 毒 性 应 按照 中 医药 辨证论治 
的 原则 和 考虑 配伍 问题 。 此 外 还 应 了 解 患 者 的 职业 和 工作 
环境 。 

临床 支持 DILD 的 诊断 依据 有 :使 用 已 知 有 上 肝 毒 性 的 
药物 (如 化 疗 , 抗 结核 某 些 抗生素 类 药物 ); 血液 药物 分 析 
阳性 (如 对 乙酰 氨基 酚 、 维 A); 肝 活检 有 药物 沉积 (如 
维生素 A 自发 荧光 ) 及 小 宫 泡 性 脂肪 肝 、 噶 伊 红细胞 浸润 、 
小 叶 中 央 坏 死 . 胆 管 损伤 等 肝 损伤 证 据 。 

2. 危险 因素 ”包括 :中 肝病 史 ; 诛 来 有 无 病毒 性 肝炎 
和 其 他 肝病 的 证 据 ;@ 原 发 病 :是 否 有 可 能 累及 肝 ; 人 年龄 
二 50 岁 ;@ 使 用 许多 药物 。 

3. 时 序 特点 ”包括 以 下 几 个 方面 :四 可 疑 药物 的 给 
药 到 出 现时 损伤 的 时 间 间 了 病 多 在 1 一 12 周 。 但 既往 已 有 
对 该 种 药物 的 暴露 史 或 致 伍 忠 的 患者 可 能 在 较 短 的 时 间 
内 发 病 (1~2 天 )。1 年 以 前 服 几 的 药物 基本 排除 是 急性 
肝炎 的 诱因 。@ 停 药 后 肝 功 能 异常 和 肝 损 伤 好 转 , 常常 
数 周 内 完全 恢复 。 如 果 停 药 后 临床 表现 在 几 天 内 消失 而 
氨基 转移 得 在 1 周 内 下 降 超过 50 交 以 上 . 则 对 诊断 非常 有 
意义 。@ 偶 然 再 次 给 子 损 伤 药物 引起 肝 异 常 的 复发 但 不 
A 伤 药 物 , 以 免 引 起 严重 上 用 损伤 的 危 
险 .特别 是 免疫 致 向 性 肝炎 .重新 给 予 药物 有 时 会 引起 紧 发 
性 肝火。 
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表 18-8-3 可 引起 药物 性 肝 损 伤 的 中 草药 和 毒性 成 分 





成 分 药 名 毒 理 临床 表现 
Te。 肝 赛 阻塞 综合 征 
陛 咯 里 西院 生物 焉 (千里 光 ”千里 光 、 款 冬 花 .佩兰 、 软 紫 ”在 CYP450 的 作用 下 形成 带 ”急性 : 肝 塞 阻塞 综合 
次 玻 和 千里 光 酸 ) 草 、 0 亲 电能 力 的 吡咯 代谢 物 ,与 核 ”慢性 : 肝 巨 红细胞 症 , 肝 纤维 化 


酸 , 酶 ,细胞 骨架 等 蛋白 质 发 
生 烧 基 化 作用 和 加 合作 用 , 诱 








导 细胞 油 亡 或 死亡 a 
羟基 双 稠 吡咯 院 生 物 破 土 三 七 影响 RNA 酶 活性 和 RNA 和 肝 小 静脉 内 膜 炎 和 纤维 化 , 管 腔 狭 罕 
DNA 合成 能 力 闭塞 
由 所 帕 马 本 ,结构 类 似 痉 基 。 元 胡 , 金 不 换 肝 细 胞 毒性 ,特异 质 反应 
双 稠 吡咯 晓 
双 所 石生 和 石头 石 东 肝 内 胆 计 洪 积 
雷公 芯 玻 乍 公 蓝 
卫 类 
邱 读 和 黄酮 疹 黄 药 子 、 柴 衣 、 广 豆 根 、 金 可 
兰 , 芜 花 
苍术 起 苍术 抑制 线粒体 氧化 磷酸 化 和 三 
番 洒 站 秋 演 叶 瑚 酸 循环 
小 柴 硼 汤 及 其 类 方 分 解 成 毒性 二 产 态 本 
细胞 原 桨 毒 
可 蛋白 类 
此生 白 五 倍 子 \ 石 榴 皮 、 苍 耳 子 、 施 麻 ”细胞 原 桨 毒 
子 、 油 桐 子 、 望 江南 子 竺 
金属 元 未 类 
矿物 质 砷 \ 尔 ,名 含 钠 : 密 陀 僧 广 庄 , 铅 粉 。 ”细胞 原 效 天 
含 砷 :牛黄 解毒 片 ,六 神 丸 
含 东 :将 各 人 
其 他 
时 清茶 羡 , 漆 茶叶 哺 \ 异 薄荷 油 经 CYP2E1 代谢 产生 毒性 代 暴发 性 夺 训 讽 





谢 物 ,耗竭 谷 腕 甘 肽 
佛手 蔡 内 栈 \ 网 序 届 乙 素 、 独活 


于 细胞 混浊 肿胀 ,脂肪 变性 ,和 急性 
异 补 骨 脂 宁 ,花椒 玫 素 肝 细 胞 混 ; K ,此 


出 血性 坏死 








(二 ) 药物 过 敏 或 过 敏 性 疾病 表现 ”任何 相关 的 过 和 化 。 毒 ; 某 些 情况 下 还 包括 巨细 胞 病毒 .EB 病毒 和 疱疹 病毒 ); 
反应 如 皮 净 和 哮 琶 性 粒 细 胞 增多 对 诊断 DILD 十 分 重要 起 诊 排 除 与 心 功能 不 全 有 关 的 潜在 的 肝 缺 血 , 特 别 是 老年 
药物 过 做 反应 具 以 下 特点 : 富 服 药 开始 0 患者 ; 印 需 通过 超声 或 其 他 适当 的 检查 手段 排除 胆道 阻塞 ; 
后 一 次 用 药 15 天 之 内 出 现 肝 功 能 障 人 得。 名 首发 症状 主要 。。”@ 还 应 排除 自身 免疫 性 肝炎 或 胆管 炎 一些 酷 似 急性 肝炎 
为 发 热 .皮疹 皮 肤 省 痒 和 黄 盖 等。 名 发 病 初期 外 周 血 嘲 酸 过 程 的 细菌 感染 (如 弯曲 菌 必 .沙门 菌 属 、 李 斯 特 菌 属 )， 
性 类 细胞 上 升 ( 达 6% 以 上 ) 或 白细胞 增加 。 名 药物 敏感 试 @@HIV 和 AIDS 的 并 发 发 症 。 年 轻 患 者 应 排除 Wilson”'s 病 。 
验 (淋巴 细胞 培养 试验 ,皮肤 试验 ) 为 阳性 , 血 消 中 右 自身 抗 诊断 DILD 的 难点 在 于 某 些 临床 表现 不 典型 的 病例 ， 
jt - 病 。 对 于 药物 过 敏 反应 外 如 ,0D 药物 用 于 治疗 的 疾病 本 身 会 导致 肝 异 常 ( 如 细菌 感 
所 化 的 肝病 具 生 、 生 或 亿 、 马 者 可 以 确诊 ; 具 人 D、 名 或 DD、@ 。 染 );@ 既 往 已 有 慢性 肝病 ;名 同时 报信 儿 种 肝 适 性 药物 (如 
者 可 以 拟 诊 . 联合 抗 结核 治疗 );@ 药 物 处 方 难以 分 析 的 病例 :如 自 服 被 

(三 ) 排除 其 他 能 够 解释 肝 损 伤 的 病因 “排除 标准 根 认为 是 安全 的 药物 (中 草药 ). 隐 哺 信 息 (非法 药物 ) .遗忘 信 
所 用 报 衔 的 类 型 而 有 差别 ， 瑟 各 性 肝炎 患 Eel 以 (老人 年) ,3 :或 亚 时 发 性 肝炎 
器 痰 病史 , 泣 本 滥用 史 和 流行 病 学 上 与 病 痢 多 雪人 况 下 诊断 DILD 不 条 要 证 活检, 然而 在 从 要 
晒 痪 ( 鹃 这 . 箱 血 ,最 近 外 科 手 术 ,流行 病 地 区 旅行 必 ire oe et > i 
此 的 是 炎 洲 行 碳 涪 学 分 析 (A、, B,C DE 天 炎 猴 
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别 病变 类 型 和 了 解 肝 损伤 程度 。 

CIOMS 或 RUCAM(Kroussel uclaf causality assessment 
method,RUCAM) 重 表 ( 表 18-8-4) 是 第 一 个 也 是 目前 所 使 
用 的 最 主要 的 评估 DILD 的 相对 标准 化 的 评分 系统 ,此 外 
还 有 Maria&Victorino/CDS、 Naranjo 量 表 等 。 

表 18-8-4 评估 药物 性 肝病 的 CIOMS/ RUCAM 量 表 


基 准 分 数 
按时 间 顺 序 标准 一 
( 按 肝 损 伤 的 类 型 : 肝 细 胞 型 或 胆汁 深 
























积 型 /混合 型 ) 
发 病 的 时 间 与 用 药 时 间 
提示 有 时 间 关 联 十 2 
可 疑 十 1 
从 停止 用 药 到 发 病 的 时 间 
可 疑 | 
反应 过 程 
高 度 阳性 攻 8 
阳性 十 2 
可 疑 十 1 
排除 药物 作用 = 次 
不 确定 或 不 详 0 
年 龄 ( 宕 50 岁 ) js0 
酒精 或 二 让 e300 
妊娠 (胆汁 淤积 型 ) HFH1~0 
伴随 药物 
无 0 
时 间 上 不 相配 0 
时 间 上 相配 但 未 知 反应 一 1 
出 现 反应 的 时 间 相 配 -2 
在 该 病例 中 被 证 明 有 作用 一 3 
没有 或 无 可 用 信息 0 
排除 非 药 物 相 关 原 因 … 
排除 所 有 原因 大 入 
排除 6 种 原因 [于 
排除 4 或 5 种 原因 0 
排除 少 于 4 种 原因 二 六 
可 能 的 肝病 病因 一 3 
药物 肝 毒 性 的 已 知 信息 
在 说 明 书 中 已 注 明 十 2 
曾 有 报道 但 未 在 说 明 书 中 十 1 
已 通过 SPC 进行 标记 0 
再 次 用 药 
阳性 十 3 
可 疑 阳 性 十 1 
阴性 一 2 
未 再 用 药 或 无 法 解释 0 
CIOMS, 国 际 医学 组 织 理事 会 ;RUCAM;: Rousscl Uclaf 因 
个 方 法 ; CIOMS/RUCAM :<<0, 不 可 能 ;1 一 2 分 可 能 性 
二 分 .很 可 能 ;三 8 分 .高 度 可 能 或 确定 
i 因 :病毒 性 肝炎 ;胆道 梗 胆 :酒精 性 肝病 : 低 血 








FE 其 他 疾病 ;CMV、EBV HSYV 感染 等 


第 八 章 肝脏 疾病 


【治疗 了 

(一 ) 预防 ”药物 性 肝 损 害 重 在 预防 ,应 严格 掌握 药物 
的 适应 证 ,不 可 滥用 。 应 避免 同时 使 用 多 种 药物 ,特别 是 应 
谨慎 使 用 那些 在 代谢 中 有 相互 作用 的 药物 : 尽 可 能 了 解 将 
服用 的 药物 与 肝 损伤 的 可 能 关系 ,避免 不 必要 的 服药 :避免 
服药 时 饮酒 (酒精 与 多 种 药物 合用 ) 。 

(二 ) 停 用 和 防止 重新 给 予 引 起 肝 损 伤 的 药物 “包括 
属于 同一 生化 家 族 的 药物 (以 防止 有 相关 化 学 结构 的 药物 
之 间 的 交叉 毒性 反应 ) 。 

(三 ) 早期 清除 和 排泄 体内 药物 ”服药 6 小 时 内 可 通 
过 洗 胃 、 导 海 (硫酸 镁 ) 吸附 ( 活 性 炭 ) 等 清除 胃 肠 残留 的 药 
物 。 还 可 采用 血液 透析 (血浆 药物 浓度 高 ,分布 容积 低 的 情 
况 下 )、 血 液 超 滤 (过 景 摄取 药物 在 14 一 24 小 时 以 内 的 患 
者 )、 渗 透 性 利尿 (血浆 药物 浓度 低 , 分 布 容积 高 .采用 血液 
超 滤 无 效 的 情况 下 ) 促 进 药 物 的 排泄 。 

(四 ) 药物 治疗 ”包括 抗 氢化 剂 (促进 反应 性 代谢 产物 
的 清除 )、 保 护 性 物质 的 前 体 . 阻 止 损伤 发 生 的 干预 剂 或 障 
损伤 的 修复 剂 。 常 用 药物 有 :ODN- 乙 酰 半 胱 氨 酸 :对 于 对 
乙酰 氮 基 酚 过 量 的 患者 有 特殊 疗效 .可 作为 谷 胱 甘 肽 的 前 
体 或 通过 增加 硫酸 盐 结 合 解毒 已 形成 的 反应 性 代谢 物 . 此 
外 还 有 促进 肝 内 微 循 环 的 作用 。 治 疗 应 尽早 进行 ,10 小 时 
内 给 药 可 获 最 大 的 保护 性 效果 。 用 法 为 初次 口服 (或 灌 胃 ) 
140mg/kg, 以 后 每 4 小 时 口服 70mgykg. 共 72 小 时 ;或 首 
次 静脉 滴 注 150mg/kg( 加 在 5% 葡 萄 糖 液 200ml 内 静脉 滴 
注 15 分 钟 ), 以 后 静脉 滴 注 50mg/kg(500ml/4h) ,最 后 
100mg/kg(1000ml/16h)。 外 还 原型 谷 胱 菇 肽 (GSH， 
TAD, 泰 特 ) :补充 肝 内 SH 基 团 .有 利于 药物 的 生物 转化 。 
@S 腺 苷 -L- 蛋 所 酸 ( 腺 苷 蛋 所 酸 ,ademetionine,SAMe. 思 
美 泰 ): 可 通过 转 甲 基 作 用 .增加 膜 磷 指 的 生物 合成 .增加 膜 
流动 性 并 增加 Na--K- -ATP 酶 活性 ,加 快 胆 酸 的 转运 。 
同时 通过 转 硫 基 作用 ,增加 生成 细胞 内 主要 解毒 剂 谷 胱 甘 
腑 和 半 胱 氮 酸 ,生成 的 牛 磺 酸 可 与 胆 酸 结合 ,增加 其 可 深 

性 .对 肝 内 胆汁 淤积 有 一 定 的 防治 作用 。 用 药方 法 为 每 天 
1 一 2g 欧 脉 滴 注 2 周 , 以 后 改 为 每 大 1.6g 分 2 次 口服 . 直 
到 症状 及 生化 指标 改善 ， 一 般 为 dr elo 
三 (polyenylphosphatidylc 
有 细胞膜 作 用 。 Co A)， 有 
疫 调 节 及 线粒体 保护 作用 ,能 促进 胆 酸 运输 和 结合 
的 分 泌 ,可 用 于 药物 性 肝 损 伤 特 别 是 药物 性 淤 胆 
剂量 为 0.25g 每 日 2 一 3 次 口服 。@ 甘 力 欣 等 村 草 如 
皮质 激素 :可 诱导 MRP2, 从 而 加 速 乳 红 菇 上 .可 用 于 
胆汁 淤积 和 有 免疫 高 敏感 性 证 据 的 患者 ,可 采用 甲 基 泼 尼 
松 龙 30 一 40mg/d. 有 效 后 减 量 。 

对 发 生 DILD 的 患者 应 加 强 支 持 冲 
切 检测 肝 功 能 等 指标 .特别 是 监测 
性 肝 衰 竭 的 征 










































计 。 臣 床 休息 . 窜 
衰竭 和 进展 为 慢 
象 。 酌情 补充 血浆 . 白 重 和 白 、 
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车 素 和 乳糖 给予 预防 应 激 性 溃疡 的 药物 。 无 肝 。 “ANA, 癌 抗 原 为 着 丝 粒 、52K SSA/Ro、 组 蛋白 、 wri . 
性 脑病 时 给 予 高 热量 、 高 蛋白 饮食 ,补充 维生素 ,注意 维持 。” 白 ) 和 抗 平滑 肌 抗体 (SMA. 和 他 抗 原 为 肌 动 蛋白 、 微 管 组 白 
水 ,电解质 和 酸 碱 平衡 。 中 间 丝 ) 阳 人 性 ;而 了 型 主要 发 生 于 儿童 , 肝 肾 微粒 rs 
胆汁 注 积 引起 的 瘙痒 . 骨 病 、 脂 溶性 维生素 缺乏 等 的 治 。 《LKM, 半 抗原 为 细胞 色素 单 氧化 酶 Ps 工 Di) 阳 性。 
疗 类 似 于 其 他 胆汁 淤积 性 肝病 。 
药物 引起 急性 肝 训 记 的 治疗 原则 基本 同 急性 重型 “区 发 病 机 制 了 





























肝炎 。 普遍 接受 的 机 制 是 机 体 对 自身 组 织 级 白 失去 而 受 导致 

| (五 ) 支持 治疗 重症 DILD 可 选择 人 工 肝 支 持 治疗 。 。 自身 抗体 及 (或 ) 自 身 臻 禾 淋 巴 细胞 的 产生 ,攻击 自身 靶 抗 

(六 ) 肝 移 植 重症 DILD 导致 肝 误 沁 . 重 诬 胆 计 洪 和 站 原 细胞 和 组 织 ,进而 使 之 产生 病理 改变 和 功能 障碍 。 最 为 

和 慢性 肝 损 伤 进展 到 肝 硬 化 时 ,可 考虑 肝 移 植 治疗 。 接受 的 假说 是 外 源 性 抗原 和 自身 抗原 之 间 的 分 子 模拟 导致 
自身 耐 受 的 破坏 和 多 种 AILD 出 现在 同一 个 体 。 
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自身 细胞 遭 到 破坏 。 从 细胞 免疫 角度 ,AIH 发 生 时 HLA 
第 三 节 自身 免疫 性 肝病 分 子 、 a 站 相关 抗原 异常 表达 , 细 
i ,x 胞 因子 失 平衡 , 细胞 打破 耐 受 而 识别 自身 抗原 ,导致 效应 
郭 津 生 王 吉 粮 
ere eth ;引起 

自身 免疫 性 肝病 (autoimmune liver diseases, AILD) 是 肝 损 伤 和 坏死 。 

一 类 病因 尚 不 十 分 明确 ,但 均 具 有 一 定 的 自身 免疫 基础 的 
非 化 月 性 炎 首 性 上 时 病根 据 受 崇 的 主要 肝 细 胞 类 型 不 同 可 “ 攻 病 理 】 
分 为 两 大 ; 细胞 受累 的 自身 免疫 性 肝炎 ,以 及 胆管 细胞 表现 为 汇 管区 和 小 中间 隔 周 图 用 细胞 旺 座 片 样 坏死 伴 
受 轮 的 自身 免疫 性 胆管 病 。 后 者 具有 胆汁 淤 积 的 表现 ,又 。 炎 性 细胞 溉 润 ， 以 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 为 主 , 也 可 出 现汇 管 
包括 原 发 性 胆汁 性 江 硬 化, 原 发 性 硬化 性 2 > 区 、 小 时 中 央 汇 管 区 的 桥 上 水 死 和 叶 小 证 性 肝炎 
免疫 性 胆管 炎 几 种 . AILD 以 失去 对 自身 肝脏 多 (lobular 或 intra-acinar hebatitis)。 叶 小 叶 界 面 性 肝炎 ( 训 
性 为 共同 特点 ,及 出 现 病理 性 炎症 性 损伤 的 同时 , 血 滞 中 发 。 terface hepatitis) ,表现 为 相 邻 吓 小 时 间 肝 细胞 旺 碎 片 翌 坏 





















现 与 肝 有 关 的 循环 品 喘 抗体 于 发炎 症 细 胞 浸润 ,大 量 的 浆 细 胞 浸润 古 细 胞 政 瑰 花 汶 样 
改变 对 自身 免疫 全 于 炎 有 提示 作用 。 溪 润 的 细胞 中 效 细 上 胞 
一 、 自 身 免疫 性 肝炎 和 淋巴 细胞 数量 上 相近 。 





, . 此 细胞 的 持续 坏死 刺激 胶原 结缔 组 织 的 增 乍 及 肝 细 胞 

日 身 免疫 性 肝炎 (autoimmune hepatitisyAIH) 以 女性 再 生 结 节 的 形成 ,上 时 可 表现 为 进展 性 纤维 化 各 坡 终 发 展 成 

为 主 (女性 : 男性 比例 为 车 : 了 以 血清 中 出 现 自身 抗体 。 肝 硬 化 。 
( 正 带 宫 和 有 [特异 入 血族 转 氮 项 和 IgG 增高 (高 x 球 蛋 门 在 肝 





















的 各 个 阶段 ,上 用 内 胆管 及 毛细 胆管 的 损伤 、. 扭 





















和 状 尹 红 弓 :区 开门 防 大 基 浆 细胞 泛 润 为 条 其 在 有 肝 昌 及 受 挤 压 者 可 造成 胆 计 排 泪 麻 碍 .继而 出 境 甩 汁液 积 
外 站 车 免 疫 性 奖 重 ,在 治疗 于 营 对 激素 等 免疫 拖 制 剂 有 反 的 病理 学 特征 ， 

上 应， 孩儿 和 玫 于 所 有 大 种 秋 所 有 年 龄 .可 根据 所 出 现 的 自身 以 上 内 3 

入 体温 步 分 型 J 才 是 慑 常见 的 类 更 ,血清 抗 修 抗体 2 
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汗 洪 各 ,胆管 上 皮 细 胞 损伤 及 增生 时 ,病理 学 不 易 与 PBC、 ”他 任何 症状 或 体征 。30% 的 患者 就 诊 时 已 有 肝 硬化 .提示 
PSC 相 鉴 别 。 相当 一 部 分 患者 在 出 现 明显 的 症状 和 (或 ) 体 征 前 已 有 很 长 


的 病程 。 

【临床 表现 了 

(一 ) 发 病 特 点 ”本 病 的 发 生 通 常 呈 隐 关 性, 患者 可 完 【实验 室 检 查 】 
全 无 症状 达 很 长 一 段 时 间 。 就 诊 时 大 多 数 患者 诉说 某 一 或 患者 就 诊 时 常规 肝 功能 检查 结果 差异 大 ,可 表现 为 急 
某 些 症状 或 体征 波动 长 达 数 月 或 2 年 以 上 。 然 而 ,本 病 也 慢性 肝 损伤 .胆汁 淤积 ,转氨酶 和 胆 红 素 的 水 平 可 以 刚刚 超 
可 旺 现 急性 ` 亚 急性 基 至 暴发 性 发 作 , 临 床上 很 难 与 急性 病 。 过 正常 上 限 ,也 可 以 高 于 正常 的 30~50 倍 。 这 些 检查 的 异 Wi | 
毒性 肝炎 相 区 别 。 急 性 发 病 的 患者 大 多 先前 已 有 慢性 肝 损 常 程度 与 肝 活 检 组 织 学 病变 的 严重 性 不 一 定 相 一 致 。 碱 性 时 = 和 多 
害 的 过 程 ,是 疾病 进展 或 恶化 的 结果 。 磷酸 酶 (ALP) 和 谷 氨 酸 转 肽 酶 (y-GT) 可 有 中 度 升 高 ,尤其 

女性 患者 占 绝对 多 数 (8056) 。 发 病 的 年 龄 分 布 呈 双 峰 ”是 伴 有 胆汁 洲 积 者 。 
型 ， 即 青春 期 (15 一 24 岁 ) 和 女性 绝经 期 前 后 (45 一 64 岁 ) 
为 两 个 发 病 高 峰 。 【诊断 与 鉴别 诊断 】 








年 径 患 者 病情 多 较 严 重 , 精 皮 质 激素 难以 控制 病情 。 没有 某 种 单独 的 临床 表现 能 够 确诊 AIH ,多数 情况 下 
而 年 长 患者 病程 趋 于 缓和 , 易 用 免疫 折 制 剂 控制 。 需 根据 详尽 的 临床 病史 疾病 特异 的 实验 室 检查 、 有 经 验 的 


(二 ) 症状 ”就 诊 时 最 常见 的 主诉 是 极度 疲乏 , 奢 睡 ， ”组织 学 观察 及 对 其 他 引起 肝 损伤 的 疾病 的 排除 ,然后 进行 
并 伴 有 不 适 和 和 (或) 恶心 无 食欲 。 其 他 症状 依次 可 有 厌食 、 诊断。 自身 抗体 是 诊断 AIH 的 重要 工具 , ANA、SMA 和 
体重 减轻 ,右上 股 不 适 或 疼痛 、 皮 肤 冶 痒 .关节 肌 内 疼痛. 皮 。 LKM 是 诊断 AIH 的 关键 组 成 都 分 ,对 疑似 患者 应 首先 进 
净 \ 发 热 等 。 这 些 症状 可 出 现 于 任何 体征 前 数 周 。 不 可 忽 。 行 监测 。 但 自身 抗体 对 AIH 不 特异 ,不 是 引起 本 病 的 原 
视 的 是 10% 的 患者 无 任何 症状 ,这 些 虫 者 常 因 肝 功能 检查 。。” 因 ,其 滴 度 的 改变 也 不 随 治疗 改变 , 因此 不 必 和 连续 进行 监 
或 健康 体检 ,或 因 其 他 疾 趾 就 诊 而 被 发 现 。 本 病 常 伴 有 肝 测 。ANA 是 AIH 最 不 特异 的 标志 ,也 可 在 PBC、PSC., 病 
外 免疫 性 疾病 ， - 些 患者 以 关节 炎 的 关节 疼痛 、 白 症 风 、 自 毒性 肝炎 ,药物 相关 性 肝炎 ,酒精 和 非 酒精 性 脂肪 肝病 患者 
身 免疫 性 甲状 腺 疾病 ,胰岛 过 依赖 性 糖尿 病 就 诊 ,在 治疗 其 。 ”中 检 出 。 




















他 疾病 时 出 现 肝病 的 症状 或 体征 ,或 因 肝 功 能 检查 异常 而 (一 ) 诊断 标准 ”AIH 的 明确 和 疑似 诊断 标准 见 表 
怀疑 本 病 。 18-8-5。 诊 断 不 明 的 患者 也 可 根据 临床 表现 和 影响 因素 经 


(三 ) 体征 最 常见 的 体征 是 黄 冶 , 常 较 严 重 ,但 也 有 过 积分 系统 进行 诊断 ( 表 18-8-6) ,这 一 积分 系统 能 够 通过 
25% 的 碟 者 表现 为 隐 性 黄 交 。 其 他 依次 出 现 的 体征 有 肝 一 个 黑 积 分 数 反映 激素 治疗 前 后 诊断 的 准确 性 。2008 年 
大 , 晴 蛛 总 \ 脾 大 ,腹水 ,周转 水肿、 呕血 及 黑 便 。8 冯 的 患者 “又 有 简化 的 积分 系统 被 提出 ( 表 18-8-7) ,后 者 相对 具有 较 
以 到 血 和 (或 ) 黑 便 就 诊 ,并 以 此 为 肝病 的 第 -一 征象 ,而 无 其 低 的 敏感 性 和 较 高 的 特异 性 。 





表 18-8-5 ”AIH 诊断 标准 (Czaja and Freese,2002) 























诊断 标准 
有 和 疑似 
无 进 传 性 肝病 正常 血清 & - 抗 胰 租 白 琵 表 而 ;正常 血 ”部 分 a:- 抗 胰 蛋 白 酶 缺陷 ;非特 异 住 血清 铀 、 铀 蓝 看 
消 钢 监 蛋白 、 铁 及 转 铁 蛋 白水 平 自 、 铁 和 (或 ) 转 铁 蛋 白 异 党 
无 活动 性 病毒 感染 
无 芭 人 性 或 消 精 性 ’ ” 
损伤 最 近 没 有 使 用 肝 毒 性 药物 最 近 没 有 使 用 肝 毒 性 药物 
实验 室 表 现 血清 转 贷 酶 异常 为 主 血清 转 然 酶 异常 为 主 
球 蛋白.Y 球 慢 白 水 平 超过 正常 .5 倍 任何 程度 的 高 六 球 蛋白 笑 症 
自身 抗体 成 人 ANASMA 或 抗 LKMI1: 80; 碱 人 ANA、SMA 或 抗 LKMI 庆 1: 40 或 出 现 其 他 自 
儿童 1: 20;AMA 阴性 对 抗体 
组 织 学 发 现 界面 性 用 炎 界面 性 肝炎 
没有 胆道 的 缺损 .内 首届 、 铜 沉积 或 其 ”没有 胆道 前 缺损 、 内 芽 昌 、 铜 沉积 或 其 他 提示 厅 同 的 
他 提示 不 同 诊断 的 表现 诊断 的 表现 
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表 18-8-6 成 人 不 典型 AlH 的 诊断 积分 系统 
(Czaja and Freese, 2002) 





表 18-8-7 AlIH 的 简化 诊断 积分 系统 
{Hennes EM, et al, 2008) 


一 








类 别 要 素 分 数 类 别 分 数 
性 别 女性 十 2 ANA 或 SMA 三 1: 40 二 
吾 2 或 KM 填 妆 
AKP/AST( 或 ALT) 比 ”>3 2 es 人 Di 
2 +2 ee 6 
血清 1 
Y- 球 蛋白 或 IgG( 超 出 正之 2.0 十 3 -是 
常 上 限 倍数 ) 1.5~2.0 +2 > 正常 上 限 
ma 站 之 1.5 倍 正常 上 限 了 
NU A 
肝炎 病毒 标志 
0 che 
0 阴性 2 
人 或 抗 LKM1 之 1: 80 十 3 肝 组 织 学 | 
清 度 1:80 Er 符合 自身 免疫 性 肝炎 表现 
>1:40 +1 典型 自身 免疫 性 肝炎 表现 和 
人 积分 的 解释 
AMA 阳性 = 治疗 前 总 分 数 
活动 性 感染 的 病毒 标志 。 阳性 - 明确 AIH 2 
(HAV, HBV, HCV) 阴性 +3 EA 二 一 和 一 
使 用 肝 毒 性 药物 是 光志 (二 ) 临床 分 期 和 特殊 类 型 的 AIH 临床 上 AIH 可 分 
至 hl 为 :OD 无 症状 AIH;@ 有 症状 AIH;@ 缓 解 期 AIH;@ 治 疗 
酒精 (平均 消耗 ) <25g/d 十 2 中 复发 ;@ 代 偿 期 无 活动 性 肝 硬 化 ;@ 失 代 偿 期 活动 性 上 时 硬 
>60g/d —2 


同时 伴随 的 免疫 性 疾病 


其 他 自身 抗体 


组 织 学 表现 


人 类 白细胞 抗原 (HLA) 


治疗 反应 


治疗 前 分 数 
明确 诊断 
疑似 诊断 

治疗 后 分 数 
明确 诊断 
率 似 诊断 


任何 肝 外 免疫 相关 性 十 2 
疾病 

抗 SLAZLP,actin,LC1， 十 2 
pANCA 


界面 性 肝炎 十 3 
浆 细 胞 +1 
玫瑰 花 结 亲 1 
以 上 均 无 = 
胆道 改变 8 
不 典型 改变 … 
DR3 或 DR4 二 
仅 缓 解 十 2 
缓解 后 复发 十 3 
>15 

10~15 
>17 

12~17 









证 : 


等 的 铁 负荷 .酒精 诱导 的 肝 
壬 细胞) 或 包涵 体 ( 瑟 细胞 病毒 ,单纯 


化 ;D 肝 衰竭 。 还 有 一 些 情况 需 特殊 治疗 :儿童 ;中 妊 媒 ; 
@ 多 次 复发 或 对 皮质 类 固 醇 再 受 ;@ 合 并 丙 型 病毒 性 是 炎 ; 
@ 特 殊 类 型 的 AIH: 如 AIH-PBC 重 妆 综合 征 、 自 身 免疫 性 
胆管 炎 ;@AIH-PSC 重 知 。 

(三 ) 鉴别 诊断 ”临床 上 AIH 与 其 他 肝病 在 治疗 上 有 
着 明 确 的 区 别 , 需 仔 细 鉴 别 。 主 要 包括 :@ 上 时 遗传 性 疾病 ， 
如 Wilson 病 ,血色 病 ,w - 抗 胰 和 蛋白 酶 缺陷 ;四 药物 诱导 的 
肝病 ;@ 慢 性 病毒 感染 ;QD 酒精 性 肝病 ;@ 其 他 自身 免疫 性 
肝病 或 重 车 ,如 PBC 和 PSC。 


【治疗 】 

AIH 对 激素 等 免疫 抑制 药物 治疗 敏感 ,因此 一 经 诊断 
应 考虑 采用 相应 药物 治疗 。 但 一 般 仅 对 严重 ,快速 进展 的 
AIH 才 使 用 免疫 抑制 药物 治疗 ,对 于 尚 不 满足 绝对 指 征 吓 
者 的 治疗 应 基于 临床 判断 并 个 体 化 。 对 失 代 偿 的 患者 也 应 
考虑 激素 治疗 。 

(一 ) 免疫 抑制 药物 治疗 

1 指 征 

《1 绝对 指 征 :人 血清 氨基 转移 酶 至 少 10 倍 于 正常 上 
限 ; 名 血清 氨基 转移 酶 至 少 5 倍 于 正常 而 记 球 引咎 至 少 2 

党;@@ 病 理 组 织 学 检查 示 恬 样 坏 毙 .或 多 小 叶 坏 死 ， 
界面 性 肝炎 (重度 融合 )。 

(2) 相对 指 征 :乏力 、 关 节 痛 、 黄 冶 症 状 ;血清 煞 基 转 
殉 话 和 (或 )y 球 绰 自 水 平 低 于 绝对 指 征 ; 界 商 肝炎 ( 轻 中 

















《3) 无 指 征 : 对 无 活动 性 肝 硬 化 、 上 既往 对 泌 尼 松 和 (或 ) 
硫 唑 奉 叭 不 耐 受 、 已 有 共存 疾病 。 
2. 治疗 方案 ”推荐 使 用 的 浚 尼 松 或 小 尼 松 联合 硫 唑 


号 叭 的 成 人 治疗 方案 见 表 18-8-8。 治 疗 应 持续 进行 直到 奖 
病 缓 解 ,或 确定 治疗 失败 、 最 大 可 能 反应 、 出 现 严重 药物 副 
作用 。 


表 18-8-8 成 人 AIH 治疗 方案 (Czaja AJ and Freese DK,2002) 
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联合 
单 用 泌 尼 松 (mg/d) i 
EA le, 泌 尼 松 (mgydl) 硫 唑 味 哈 (mgyd) 本 OP 
第 1 周 60 30 50 ion 
LN 4 
第 2 周 40 20 50 | 
第 3 周 30 15 50 
第 4 周 30 15 50 
维持 直到 治疗 终点 20 10 50 


选择 原因 严重 血细胞 减少 

硫 嗓 吟 甲 基 转移 酶 缺陷 
怀孕 或 希望 怀孕 

恶性 肿瘤 


停经 状态 .肥胖 .严重 羡 郊 ,高 血压 .了 腹 性 糖尿 病 、 骨 质 
朴 松 \ 情 绪 不 稳定 


(1) 缓解 : 约 65% 的 患者 表现 为 症状 缓解 , 肝 功 能 恢 
复 正常 (血清 转氨酶 水 平 正 常 或 小 于 正常 2 倍 ), 组 织 学 上 
没有 活动 性 肝炎 证 据 ( 肝 组 织 正常 ,或 少 呈 炎症 及 没有 界面 
性 肝炎 )。 应 经 肝 活 检 证 实 有 组 织 学 改善 再 逐渐 停 药 ( 停 药 
间 期 应 不 短 于 6 周 ), 过 早 中 断 治疗 是 复发 的 常见 原 内 。 停 
药 期 内 应 每 3 周 进行 血清 天 门 冬 伺 酸 氨 基 转移 栈 \ 胆 红 素 、 
Y 球 蛋白 的 检查 ,治疗 结束 后 也 应 经 常 (至少 每 3 个 月 进行 
1 次 ) 复 查 以 监测 复发 。 

ca 复发 :是 指 在 停 药 过 程 中 或 之 后 宇 状 重新 出 现 , 血 
清 天 门 冬 钱 酸 氮 基 转 移 栈 水平 上升 到 正 常 上 限 的 3 倍 以 
上 ,或 组 织 学 检查 再 出 现 至 少 是 门静脉 周围 炎 改 变 。 站 
月 内 的 复发 发 生 于 至 少 50% 的 患者 ,而 3 年 内 复发 率 高 达 
70%。 复 发 后 再 治疗 可 诱导 再 一 次 缓解 ,但 药物 撤退 后 党 
常 出 现 另 一 次 复发 。 复发 患者 比 那些 停 药 后 持续 缓解 的 患 
者 具有 较 高 的 进展 为 肝 硬 化 和 死 于 肝 衰 赐 的 可 能 ,而 最 常 
见 的 反复 复发 和 重新 治疗 的 不 良 影响 却 是 与 药物 有 关 的 副 
作用 。 复 发 多 于 1 次 的 患者 应 联合 泌 尼 松 和 硫 唑 嗓 吟 治 
疗 ,或 低 剂量 泼 尼 松 或 单 用 硫 唑 味 叭 治疗 。 

(3) 治疗 失败 :一 部 分 患者 在 治疗 中 出 现 临床 ,生化 或 
组 织 学 表现 的 恶化 称 治疗 失败 ,对 这 些 患 者 应 重新 考虑 自 
身 免疫 性 肝炎 的 诊断 , 需 进 一 步 排除 其 他 因素 如 病 、 
物 、 精 的 影响 及 患者 对 治疗 方案 的 依从 性 。 除 外 上 
述 央 素 后 可 采用 大 剂 基 泼 尼 恰 (60mgyd) 或 泌 尼 松 (30mg 
中 联合 令 唑 嗓 叭 (150mg/d) 治 疗 至 少 1 个 月 ,如 果 病 情 持 
续 改善 则 每 月 剂量 减少 泼 尼 恰 10omg 和 人 硫 唑 味 叭 50mg 直 











药 















刘 一 般 的 维持 剂 世 。 治 疗 失败 的 叫 者 大 部 分 具有 活动 性 组 
织 学 变化 和 皮质 激 秦 依赖 性 .因此 常常 发 严 重 药物 相关 








的 并 发 症 和 出 现 肝 衰竭 。 


(4) 不 完全 反应 : 约 13 关 的 患者 在 治疗 中 临床 .实验 





室 和 组 织 学 表现 仪 部 分 改善 ;3 年 后 未 获得 缓解 .但 病情 无 
加 重 ; 药 物 减 少 到 防止 病情 加 重 的 最 低 剂量 。 

(5) 药物 副作用 :发 生 不 能 耐 受 的 容貌 变化 .有 症状 的 
骨 质 政 松 , 情 绪 不 稳定 .难以 控制 的 高 血压 .脆性 糖尿 病 或 
进行 性 血细胞 减少 。 减 少 剂量 或 根据 副作用 的 程度 停止 产 
生 副 作用 的 药物 ,调整 并 维持 能 够 耐 受 的 药物 剂量。 

3. 其 他 免疫 抑制 药物 “” 除 皮 质 激素 和 硫 唑 味 叭 外 .一 
些 其 他 可 试用 于 AIH 治疗 的 药物 还 有 环 孢 索 [5 一 6mg， 
(kg，d)_、6- 玖 基 嗓 叭 、 酶 酚 酸 酷 、 甲 揪 同 聆 、FK506(4mg.2 
次 "日 ), 第 二 代 皮 质 激素 布地 奈 德 (budesonide) .细胞 保护 
性 药物 多 聚 不 人 也 和 磷脂 酰 胆 研 .能 去 氧 胆 酸 .免疫 球 蛋 白 、 
胸腺 激素 ,以 及 新 的 用 于 移植 抗 排 异 的 免疫 抑制 药物 西 好 
葛 司 (rapamycin) 及 布 唑 那 (brequinar) 等 ,但 尚 缺 少 有 效 的 
临床 随机 对 照 研究 结果 。 

(二 ) 肝 移 植 治疗 ”对 皮质 激素 治疗 中 或 治疗 后 失 代 
偿 的 AIH 患者 可 考虑 肝 移 植 。 对 没有 治疗 过 的 失 代 偿 患 
者 应 使 用 皮质 激素 或 其 他 免疫 抑制 药物 作为 防止 和 延迟 移 
植 手术 的 补救 治疗 措施 。 移 植 后 5 年 存活 率 超 过 80%。 
在 同 种 肝 移植 后 至 少 17%% 的 受 体 AIH 可 能 复发 ,主要 发 
生 于 免疫 抑制 不 充分 或 HLA DR3 与 供 体 不 匹配 的 患者 . 
移植 后 复发 患者 可 通过 调整 免疫 抑制 药物 的 方案 来 达到 
控制 。 


三 、 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 


原 发 性 胆 汗 性 肝 硬 化 (primary biliary cirrhosis. PBGC) 
是 一 种 成 千 人 慢性 i 
由 Addison 和 Gull 描述 
管 破 坏 伴 门静脉 炎症 和 肝 纤 维 化 为 特点 
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性 胆汁 深 程 性 肝 奖 病 .1857 年 首次 
它 以 肝 内 进行 性 上 正 化 脓 福 小 乳 
绝 大 和 多数 PBC 患 


第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


者 抗 线粒体 抗体 (antimitochondrial antibodies, AMA ) 阳 
性 。 最 终 进展 为 时 硬 化 和 肝 衰竭 。 是 肝 移植 的 主要 适应 证 
Pe 

PBC 主要 发 生 在 40 一 60 岁 的 中 年 女性 ,女性 和 男性 患 
者 比例 约 为 9 : 1。 发 病 年 龄 可 在 20 一 90 岁 , 但 平均 年 龄 
为 50 岁 。PBC 发 病 不 受 地 区 和 人 种 的 限制 。 每 年 的 发 病 
率 和 患 病 率 为 2 一 24/100 万 和 19~240/100 万 。PBC 有 家 
族 因 素 ,在 患者 的 一 级 亲属 中 患 病 率 远 远 高 于 普通 人 和 群 。 
近年 来 国外 及 国内 报道 PBC 的 患 病 率 均 显 著 增 加 ,其 原因 
除 发 病 率 可 能 增加 以 外 ,人 们 对 该 病 的 广泛 的 认识 和 检查 
手段 的 提高 可 能 也 是 原因 之 一 。 








【发 病 机 制 】 

PBC 至 今 病因 不 明 。 由 于 它 以 选择 性 肝 内 胆管 上 皮 
细胞 破坏 和 肉芽 肿 形 成 为 特点 ,几乎 所 有 患者 均 有 针对 非 
器 官 . 非 种 属 特异 的 存在 于 线粒体 内 膜 的 自身 抗原 的 特异 
性 自身 抗体 和 自身 反应 性 人 细胞 反应 ,此 外 常常 合并 其 他 
器 官 特异 性 自身 免疫 性 疾病 如 硬 皮 病 和 自身 免疫 性 甲状 腺 
疾病 ,并 常 有 唾液 腺 上 皮 细 胞 受 损 ,因此 被 认为 是 一 种 器 官 
特异 性 的 自身 免疫 性 疾病 。PBC 与 抗 线粒体 抗体 ,特别 是 
线粒体 内 膜 丙 醋酸 脱 气 酶 的 E2 成 分 有 密切 关系 。AMA 
为 PBC 的 重要 血清 标志 。 除 AMA 外 ,一 部 分 ( 约 50%%) 的 
PBC 患者 可 同时 或 单独 出 现 抗 核 抗 体 (antinuclear 
antibody, ANA) "六 核 入 岗 玉 I pai 及 抗 核 小 体 蛋 
自 sp-100 抗体 。 胆 管 上 皮 细 胞 异常 表达 线粒体 抗原 、T 细 
胞 介 导 的 异常 免疫 反应 、 ee 
(molecular mimicry) 和 宿主 自身 抗原 发 生变 化 等 机 制 可 能 
参与 PBC 的 发 生 。 


临床 表现 】 

(一 ) 有 症状 类 型 ”有 症状 的 PBC ! 
行 性 胆汁 洲 积 ,主要 表现 为 伴 或 不 伴 黄 盖 的 疤 痒 (25% 一 
70 扫 人 非特 异 的 症状 如 乏力 (65 信 一 上 上 腹痛 以 及 
虱 硬 化 失 代 偿 表 现 如 腹水 .静脉 曲张 出 。 体 检 可 发 现 
有 皮肤 色素 沉 若 , 拖 痕 ,黄斑 瘤 和 rite 
积 )。 肝 和 脾 肿 大 在 早期 就 常见 ,市 门 脉 高 压 的 体征 可 能 在 发 
展 成 有 于 硬化 之 前 就 出 现 。 受 性 肝病 的 皮 
肤 表 现 如 蜗 蛛 狠 。 
二 ) 无 症状 类 型 无 
但 肝 功 能 异常 期 两 种 类 型 
折 吓 沽 的 204%4 “60%， A 2 
,总体 来 讲 在 诊断 时 比 有 
将 出 更 症状 。 i RE 





者 表现 为 慢性 进 















患者 常常 没有 其 他 

- 些 患 者 在 怀孕 时 起 病 。 

分 为 肝 功 能 正常 期 .无 症 
的 民用 风光 首次 诊 
































是 符合 PBC 
诊断 .在 以 后 的 随访 中 过 渐 出 PHC 的 症状 以 及 肝 切 能 的 
异常 ， 一 些 轩 者 昌 然 还 没有 症状 但 已 出 现 肝 功能 的 异常 和 
循环 AMA ,这些 患 省 中 相当 一 部 分 (50%%) 在 诊断 时 已 经 





2016 


发 生 肝 纤维 化 ,80 吧 的 患者 在 随访 的 第 1 个 5 年 产生 PBC 
的 症状 和 体征 ,从 诊断 到 死亡 的 中 位 时 间 是 8 一 12 年 。 





(三 ) 并 发 症 及 表现 
1. 骨 质 疏松 “” 因 维生素 D 缺乏 、 激 素 应 用 、 缺少 日 昭 
等 因素 引起 。 
脂 溶性 维生素 缺乏 ”维生素 全 全 径 引 各 的 你 证 1 
生 素 EE 缺乏 引起 的 反射 异常 .本 体感 觉 退 , 共 济 失调 等 
经 系统 异常 Nd 
3. 高 胆固醇 血 症 ” 胆 固 醇 沉积 1 现 黄 瘤 、 黄 斑 瘤 。 


4 脂肪 泻 。 胆 酸 向 小 肠 排 泌 异常 内 胜 疾 病 、 胰 腺 外 
分 泌 功 能 不 全 ,细菌 过 度 生 长 等 。 

5. 晚期 进展 性 肝病 的 表现 ”如 静脉 曲张 出 血 、 腹 水 和 
肝 性 脑病 等 。 

6. 其 他 自身 免疫 性 疾病 及 结缔 组 织 病 “发生 于 80% 
的 PBC 总 者 。 特别 是 干燥 综合 征 (75%)、 硬 皮 病 或 
CREST 综合 征 ( 钙 质 沉着 .雷诺 现象 、 食 管 动力 异常 硬 皮 
病 和 毛细 血管 扩张 ) 中 的 任 一 项 (10 中 以 上 )、 类 风湿 关节 
炎 、 皮 肌 炎 混合 结缔 组 织 病 、 近 ? 端 或 远 靖 籽 小 管 酸 中 毒 等 。 
部 分 患者 可 检测 到 抗 甲状 腺 抗体 ( 抗 微粒 体 、 抗 促 甲状 腺 激 
素 抗 体 ) 并 出 现 淋巴 细胞 性 甲状 腺 炎 (Hashimoto 病 )， 
Graves 病 及 甲状 腺 功能 亢进 少见 。 少 于 5% 的 患者 可 出 现 
不 明 原因 的 肺 纤维 化 和 炎症 性 肠 病 . 约 1/3 的 PBC 患者 
可 发 现 具有 胆石 症 。 此 外 有 研究 认为 PBC 患者 发 生 肝 细 
胞 性 肝癌 及 总 的 发 生 其 他 肿瘤 (如 乳腺 恶性 肿瘤 ) 的 危险 度 
增加 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 血清 生化 指标 ”PBC 典型 的 肝 功能 检查 表现 为 
焉 性 磷酸 酶 (AKP) 、5'- 核 背 酸 酶 y 谷 全 酰 转 的 脏 显 著 升 
高 。 血 清 馆 基 转移 酶 常常 仅 轻 度 增 商 .一役 不 会 增高 到 正 











党 上限 的 5 倍 。 血 清 胆 红 素 水 平 早期 可 正常 en 
进展 上 升 。 a ee (多 与 脂 蛋白 -X 有关) 常见 , 脂 舟 
白 (a) 浓 度 下 降 。 叶 合成 功能 一 般 保持 尚好 站 至 by 辛 
曙 蝇 ee K 的 缺乏 。PBC 患者 


血清 免疫 球 蛋 自 增 加 ,特别 是 霹 M。 还 可 发 现 许多 血清 自 
身 抗体 ,包括 抗 核 抗体 . 抗 血 小 板 抗体 . 抗 甲状 腺 抗体 ` 抗 任 
丝 粒 抗体 、Ro、La、 抗 - 烯 醇 化 酶 .淋巴 细胞 一 抗体 等 ,但 
AMA 及 抗 核 孔 复合 物 成 分 的 抗体 与 PBC 最 密切 相关 。 
临床 上 还 有 一 小 部 分 患者 虽 有 上 典 现 的 PEC 的 临床 , 生 
化 和 组 织 学 表现 ,但 血清 AMA 检测 阴性 ,被 称 为 自身 免疫 
阴性 的 PBC. 这 些 患 者 大 多 数 具 有 
ANA 或 SMA, 开 常 有 血 绑 基 转移 酶 活性 及 lgG 增高。 
(二 ) 影像 学 检查 ”超声 检查 常用 于 排除 肝 外 器 管 所 
内 引起 的 黄姜 。 其 他 横断 面 成 像 技术 妇 : 
供 其 他 信息 ,如 门 脉 高 压 表现 ( 脾 大 、 皮 ;入 脉 则 张 及 门 
苦 脉 道 向 血 流 ) 和 可 能 的 隐 性 进展 性 疾病 。 PEBC 患者 中 
15 兴 可 出 现 门静脉 周围 淋巴 腺 病 : 震 与 下 性 且 疗 鉴别 
























(三 ) 组 织 学 特点 ” 肝 活 检 有 助 于 对 疾病 的 分 期 和 诊 
断 线 粒 体 阴性 的 PBC。PBC 的 诊断 性 病理 特征 是 非 化 脓 
性 损伤 性 胆管 炎 或 肉芽 肿 性 胆管 炎 。 组 织 学 上 PBC 分 为 
四 期 ,工期 以 胆管 损伤 和 坏死 为 特点 ,胆管 上 皮 细胞 皱 缩 和 
空 泡 样 变 ,周围 伴 有 含 淋巴 细胞 、 浆 细胞 ,组织 细胞 .路 酸 性 
革 细 胞 和 巨 噬 细 胞 的 肉芽 肿 性 损伤 ,局 灶 胆 管 阻塞 伴 肉芽 
肿 形成 (又 称 红色 胆管 损伤 ) ,是 PBC 最 特殊 的 病理 特征 。 
了 期 炎症 从 门静脉 三 角 区 延伸 出 去 并 伴 有 胆管 碎片 状 坏 
死 , 可 见 显著 的 胆管 炎 、 肉 芽 肿 及 胆管 增生 。 门 静脉 周围 肝 
细胞 的 空 泡 变性 ,围绕 以 泡沫 伴 变性 的 巨 呼 细胞 。 正 期 表 
现 为 进展 性 纤维 化 和 疫 痕 ,邻近 的 门静脉 之 问 以 纤维 间隔 
连接 起 来 ,小 管 稀少 (定义 为 小 叶 间 胆管 丢失 50%) 更 为 常 
兄 , 引 起 胆汁 淤积 和 肝 铜 在 门静脉 及 间隔 千 围 肝 细胞 内 的 
沉积 。W 期 以 具有 纤维 间隔 和 再 生 结 节 的 胆汁 性 肝 硬 化 形 
成 为 特点 。 由 于 肝 活 检 时 的 取样 误差 ,因此 组 织 学 受累 程 
度 应 取 所 观察 到 的 最 高 分 期 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

PBC 的 诊断 主要 建立 在 生化 指标 支持 胆汁 洪 积 的 存 
在 (血清 不 性 磷酸 酶 AKP 的 水 平 上 升 ), 血清 抗 线粒体 抗 
体 间接 免疫 荧光 或 免疫 印记 法 检测 阳性 ,和 (或 ) 肝 组 织 学 
活检 符合 PBC 表现 ,诊断 时 须 考虑 到 无 症状 型 PBC 及 
AMA 阴性 的 PBC。 

PBC 需 与 其 他 胆 计 淤积 性 肝病 进行 鉴别 ,其 中 主要 包 
括 肝 外 胆管 阻塞 ` 原 发 性 硬化 性 胆管 炎 ,、 肝 炎 肝 硬化 .药物 
性 肝病 \ 结 节 病 ` 重 次 自 身 免疫 性 肝炎 综合 征 、 原 因 不 明 的 
成 年 人 胆管 稀少 等 。 


地 





【治疗 】 

(一 ) 药物 治疗 

1 能 去 氧 胆 酸 (ursodeoxycholic acid,UDCA) 是 目前 
PBC 治疗 中 研究 和 评估 得 最 多 的 药物 , 其 作用 机 制 包括 促 
这 内 源 性 胆 酸 分 泌 ` 提 高 膜 稳定 性 \ 减 少 肝 细 胞 HLA 工 类 
抗原 的 异常 表达 ,降低 细胞 因子 的 产生 .抑制 琉 水 胆 酸 引起 
的 凋 亡 和 线粒体 失 功 能 等 。 部 分 患者 对 UDCA 治疗 有 反 
应 ,服药 10 一 20mg/(kg , d) 能 延长 生存 期 ,减少 食管 静脉 
曲张 及 肝 硬化 的 发 生 。 UDCA 的 优点 是 没有 明显 的 副 作 
用 ,局 限 性 在 于 较 昂贵 并 河 长 期 治疗 。 

约 66% 的 患者 对 长 期 UDCA 单一 药物 治疗 表现 为 不 
完全 反应 。 不 完全 反应 定义 为 血清 肌 酶 浓度 不 能 降 至 正 党 
和 (或 ) 发 展 为 肝 便 化 。 治 疗 初始 血清 左 性 砚 酸 酶 浓度 较 高 
织 学 进展 程度 绞 滨 重 的 患者 不 完全 反应 者 较 多 。 对 药 
物 治疗 反应 不 佳 的 患者 必须 排除 几 种 潜在 的 肝 外 原因 . 包 
括 剂量 不 恰当 或 未 能 坚持 用 药 等 。 如 果 重 状 AIH 治疗 反 
点 也 可 能 不 完全 。 目 前 对 UDCA 单一 药物 治疗 表现 为 不 
完全 反应 者 加 用 激素 、. 硫 唑 嘎 聆 .秋水 仙 研 及 甲 握 蝶 叭 的 联 
合 治疗 尚 无 显著 改善 化 以 及 延长 存活 的 报道 。 
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2. 免疫 抑制 剂 (皮质 激素 、 硫 唑 嗓 吟 . 环 孢 素 A、 甲 所 
谍 叭 . 苯 丁 酸 氮 芥 等 ) 及 抗 纤维 化 药物 (秋水 仙 碱 .D- 青 零 
胺 ) 往往 副作用 大 而 缺少 对 PBC 治疗 的 长 期 效果 。 

3. 茶 扎 贝 特 (bezafibrate) ”是 一 种 降 脂 新 药 . 能 够 通 
过 激活 转录 因子 过 和 氧化 物 酶 体 增生 激活 受 体 而 刺激 小 管 磷 
脂 泵 3(MDR3)。 有 报道 茶 扎 贝 特 单独 用 药 或 联合 UDCA 


悉 的 作用 尚 待 对 照 研 究 观察 。 


| 
| 
国 


治疗 能 改善 肝 酶 指标 ,但 需 长 期 研究 证 实 。 免 疫 抑制 剂 双 | 7 (0) 


G) 
4. 冶 痒 的 治疗 一 线 药物 是 离子 交换 树脂 考 来 烯 胺 。 A 


考 来 烯 胺 早餐 前 后 4g 口服 可 降低 疼 痒 的 严重 程度 。 二 线 
药物 为 利 福 平 ,口服 150 一 600mg/d 可 能 快速 起 效 和 缓解 
症状 ,但 偶 可 引起 肝 毒 性 和 骨 艇 抑制 。 静 脉 使 用 丙烯 基 二 
氧 羧 吗啡 酮 Cnaloxone) 和 口服 纳 美 芬 Cnalmefene) 也 可 缓解 
症状 。 瘙 痒 常 因 日 照 加 重 , 因 此 患者 应 避 光 。 有 报道 阿片 
持 抗 药 治 疗 冶 痒 有 效 ,但 可 能 会 导致 严重 的 撤退 症状 。 抗 
组 胶 药物 及 葵 巴 比 妥 大 多 无 效 。 其 他 治疗 方法 包括 血浆 透 
析 和 血浆 置换 .MARS 透析 等 。 如 瘙痒 和 乏力 非常 严重 并 
难以 控制 ,可 考虑 进行 肝 移植 。 

5. 高 脂 血 症 的 治疗 ”高 脂 血 症 出 现在 80% 的 PBC 患 
者 ,并 可 能 成 为 最 早出 现 的 血清 学 异常 。 血 清 胆固醇 和 甘 
油 三 酯 的 浓度 均 增 高 。 还 可 出 现 脂 蛋 白 的 异常 。PBC 中 
黄 瘤 的 形成 与 血清 胆固醇 的 浓度 没有 明显 关系 。 也 无 证 据 
显示 本 病 中 动脉 粥 样 硬化 及 心血 管 相关 疾病 发 生 率 增高 。 
熊 去 氧 胆 酸 治疗 可 改善 黄 瘤 的 形成 和 降低 血清 胆固醇 ( 特 
别 是 低 密度 脂 蛋 白 ) 浓 度 。 对 该 药物 无 反应 的 患者 ,经 验 性 
使 用 考 来 烯 胺 和 3- 羟 -3- 甲 基 - 戊 二 酰 辅酶 A 还 原 酶 抑制 剂 
可 能 有 效 。 

6. 代谢 性 骨 病 的 防治 ”推荐 每 天 口服 补充 钙 (1000 一 
1200mg/d) 。 如 果 有 脂 溶 性 维生素 吸收 不 良 引 起 的 维生素 
D 缺 乏 ,建议 在 检测 血清 浓度 低 于 正常 时 给 予 口服 替代 
(25 000 一 50 000IU, 每 周 2 一 3 次 ) 治 疗 。 降 钙 来 、 狐 化 钠 
及 羧 乙 二 磷酸 钠 也 能 增加 骨 密 度 。 对 停经 后 的 PBC 妇女 
子 肉 激素 替 代 治疗 的 安全 性 和 有 效 性 存在 争议 .潜在 的 危 
险 是 加 重 黄 盖 和 肝 豪 竭 ,因此 活 密 切 随 访 ,每 2 周 反 复 子 生 
化 检测 共 2 个 月 。 

7. 脂肪 泻 的 治疗 ”脂肪 泻 是 晚期 PBC 的 典型 表现 。 
三 了 酯 ( 代 炎 长 链 
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灼 质 饮食 可 能 改善 证 状 。 胰 酶 奉 人 性 抗生素 使 
用 可 能 分 别 对 胰腺 功能 不 足 及 细菌 过 度 生长 有 效 。 

脂 溶性 维生素 吸收 不 良 是 晚期 PBC 患者 的 特点 。 维 
生 素 A 缺乏 见于 20% 的 患者 . 常 匹 临床 症状 。 推 荐 口服 
25 000 一 50 000IU 每 周 2~-3 次 替代 治疗 .可 在 6 一 12 个 
月 后 再 次 检测 血清 浓度 以 避免 补充 过 全 和 发 生 

。 维 生 素 D 缺乏 是 第 二 常 
昌 汁 淤积 的 患者 均 建 
贡 
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消化 系统 疾病 


趴 激素 蔡 代 治疗 (经 皮 途 答 )。 有 症状 的 维生素 下 缺乏 较 
少见 ,可 表现 为 养 链 后 索 异 常 的 共 济 失调 ,推荐 对 尤 症 状 的 
患者 每 天 口服 补充 维生素 下 400IU。 维 生 素 K 缺乏 者 可 予 
5 一 I10mg/d 剂量 治疗 。 

(二 ) 肝 移 植 ” 肝 移植 是 终 示 期 PBC 患者 唯一 有 效 的 
治疗 方法 , PBC 是 成 年 人 进行 肝 移 植 的 主要 病因 之 一 。 
PBC 患者 移植 后 瘙痒 和 乏力 可 迅速 改善 ,代谢 性 骨 病 在 第 
一 个 6~12 个 月 的 一 过 性 加 重 后 改善 。 肝 移植 适应 证 有 : 
一 QD 严重 症状 :项 固 性 瘙痒 .极端 乏力 . 难 治 性 肝 性 脑病 ;名 终 

末期 肝病 ;小 肝癌 (二 5cm, 少 于 3 个 ) 、 进 行 性 营养 不 良 、 自 
发 性 细 蓝 性 腹膜 炎 、 难 治 性 腹水 .血清 胆 红 素 之 150kmol/ 
L .血清 和 白 蛋 白天 25g/L、 进 行 性 肝 肺 综合 征 、 肝 肾 综 合 征 。 

移植 后 长 期 随访 发 现 有 部 分 患者 出 现 组 织 学 上 PBC 
复发 的 证 据 , 移 植 后 3 年 及 10 年 累积 复发 率 估 计 分 别 为 
15% 及 30 中 。 复 发 的 诊断 主要 建立 于 肝 组 织 学 病理 ,并 排 
除 其 他 胆管 损伤 的 病因 ,如 急 慢 性 排 异 反应 ` 巨 细胞 病毒 感 
染 . 肝 炎 病 毒 感染 及 移植 物 抗 宿主 病 相 鉴别 。 


x 












【预后 】 
PBC 患者 的 预后 差异 很 大 且 不 可 预见 。 有 些 患者 从 
不 出 现 症状 ,而 其 他 患者 可 进行 性 恶化 。 无 症状 患者 总 的 
中 位 生存 时 间 显著 长 于 有 症状 患者 。 有 症状 患者 的 估计 中 
位 存活 时 间 约 为 10 一 15 年 ,而 组 织 学 进展 的 (3 期 或 4 期 ) 
患者 的 中 位 生存 期 为 8 年。 总 胆 红 素 水 平 高 于 136.6~ 
171.0pmol/L 的 患者 中 位 生存 期 约 2 年。 影响 预 后 的 因素 
包括 老年 .血清 总 胆 红 素 浓度 增 商 、 肝 合成 功能 降低 及 组 织 
学 分 期 的 程度 。 门 脉 高 压 并 发 症 可 出 现在 有 症状 的 PBC 
患者 ,3 年 以 后 食管 静脉 曲张 及 出 血 的 危险 性 增加 。 硬 化 
前 PBC 忠 者 出 现 食 管 萎 脉 曲 张 的 病因 包括 因 肉 什 肿 性 胆 
管 炎症 及 门 脉 水 肿 所 致 实 周 肝 纤维 化 。 















三 、 原 发 性 硬化 性 胆管 类 


原 发 性 便 化 性 胆管 炎 (primary sclerosing cholangitis, 
PSO) 是 一 种 肝 内 外 胆管 性 纤维 化 导致 朋 源 性 
肝 硬 化 , 旬 性 甩 汗 淤积 综合 征 、 门 脉 高 压 和 最 终 肝 训 喝 的 
性 胆汁 淤 各 性 肝病 ,10 务 一 30 荔 的 患者 还 会 发 生 胆 管 次 

EE 归 只 及 全 经 人 .平均 诊断 年 龄 是 40 岁 , 并 且 70 光 的 起 者 
让。 国外 报道 的 PSC 常常 伴 有 炎症 性 肠 病 ,特别 是 慢 
性 洲 疡 性 结肠 炎 ; 

与 PBC 相似 ,一 系列 胆 计 淤积 的 并 发 症 如 冶 痒 , 骨 质 
蚊 松 , 脂 深 性 维生素 缺乏 及 高 胆固醇 血 症 - 病 
的 表现 在 PSC 中 也 可 发 生 : 此 外 PSC 
发 证 如 胆管 炎 


























汤 直 肠 切 际 和 回肠 造 门 术 





结肠 炎 进 后 发 生 的 造 日 处 静 
朋 肌 此 在 10% 的 患者 中 发 生 。ERCP 等 技术 的 


合用 天 大 促进 了 了 该 病 的 诊断 
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【诊断 了 

PSC 的 诊断 需 结 合 临床 表现 、 生 化 指标 .影像 学 检查 
结果 ,一 些 病例 还 需 病 理 检 查 。 

(一 ) 临床 表现 ”临床 表现 模式 可 为 无 症状 但 肝 功能 
异常 ,或 以 慢性 胆汁 淤积 ` 复 发 性 胆管 炎 、 慢 性 肝病 的 并 发 
症 就 诊 ,也 有 齐 腹 术 时 侦 然 发 现 。 症 状 常见 有 乏力 、 痉 痒 、 
黄 净 , 还 可 有 体重 减轻 ,发 热 等 不 适 。 体 征 可 有 肝 大 ,黄姜 、 
脾 大 . 色 罕 过 度 沉着 . 黄 瘤 等 。 部 分 患者 并 发 炎症 性 肠 病 
(特别 是 慢性 淡 疡 性 结肠 炎 ) 而 有 相应 肠 道 表现 。 

(二 ) 实验 室 检查 ”血清 碱 性 磷酸 酶 增高 2 一 3 倍 ， 
持续 超过 6 个 月 ,血清 转氨酶 及 血清 胆 红 素 上升。 血清 中 
常 发 现 不 典型 抗 中 性 粒 细胞 特异 性 抗体 ,发 生 于 多 达 88% 
的 患者 。 

(三 ) 影像 学 检查 ”胆管 造影 显示 肝 内 和 (或 ) 肝 外 胆 
管 弥散 性 ,多 外 性 环 状 狭窄, 短 带 状 狭窄 , 列 室 状 突出 。 

(四 ) 组 织 学 标准 (Ludwig 分 期 系统 ) @ 工 期 : 门 肪 
期 ,表现 为 门 脉 肝炎 (局 限于 界 板 );@ 本 期: 门 脉 周围 期 , 表 
现 为 门 脉 周围 纤维 化 /炎症 (超出 界 板 );@ 了 期 :间隔 期, 表 
现 为 问 隔 区 纤维 化 和 (或 ) 桥 样 坏死 ;1@R 期 :硬化 期 ,表现 
为 胆汁 性 肝 硬 化 。 








【鉴别 诊断 】 

尖 除 外 继 发 性 便 化 性 胆管 类 : AIDS 胆管 病 \ 胆 管 次 、 
胆管 缺 血 、 外 伤 ,以 及 JaG4 相关 性 硬化 性 胆管 炎 〈 血 消 
IgG4 升 高 )。 


PSC 的 治疗 目前 也 同样 没有 特异 或 有 效 的 方法 。 治 

疗 可 采用 机 械 性 ( 球 伙 扩 张 )、 外 科 性 (胆管 重建 、 正 位 肝 移 

植 以 及 直 结 肠 切除 术 )、 内 科 性 (免疫 抑制 剂 、 抗 纤维 化 , 利 

胆 药 )。 肝 移植 是 唯一 能 挽救 终 末 期 PSC 患者 生命 的 治疗 

昔 施 ,一 般 来 说 PSC 应 早期 在 发 生 胆 管 癌 和 晚期 肝 衰 竟 之 
苦 肝 移植 ,然而 有 20 兴 的 复发 率 。 
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1 酒精 性 肝病 


沈 锡 中 董 玲 


酒精 性 肝病 (alcoholic liver disease, ALD) 是 由 于 长 期 
大 量 饮 酒 导致 的 中 毒性 肝 损 害 ,包括 酒 精 性 脂肪 肝 、 酒 精 性 
肝炎 ,酒精 性 肝 纤 维 化 和 肝 硬 化 。ALD 是 发 达 国家 肝 硬 化 
的 主要 病因 ,在 我 国有 日 趋 增多 的 趋势 ,目前 居 肝 硬化 病因 
的 第 二 位 。 


【发 病 机 制 】 

乙醇 进入 肝 细 胞 后 ,主要 经 过 肝 乙 醇 脱 气 酶 (ADH) 代 
谢 为 乙 醛 ,再 通过 乙 醛 脱 氢 酶 (ALDH) 代 谢 为 乙酸 ,进入 三 
法 酸 循环 。 也 可 通过 肝 微 粒 体 乙醇 氧化 酶 (MEOS) ,过 氧 
化 氧 酶 (H: 0; 酶 ) 降 解 。MEOS 中 细胞 色 索 Ps CYP2E1 
是 代谢 限 速 酶 ,可 由 酒精 诱导 而 加 速 乙醇 降解 ,是 柄 酒量 增 
加 的 原因 之 一 。 

1, 肝 细 胞 代谢 紊乱 ”乙醇 通过 ADH 代谢 为 乙 醛 和 进 
一 步 氧化 时 ,还 原型 辅酶 1 / 辅酶 INADH / NAD) 比例 增 
加 , 肝 内 氧化 还 原状 态 异 常 。 目 前 认为 ,NADH / NAD 比例 
增高 以 及 乙 五 所 致 代谢 率 乱 是 酒精 性 肝病 主要 原因 。 乙 醚 
毒性 有 以 下 几 点 :@ 与 肝 细 胞 内 蛋白 质 分 子 共 价 结合 ,引起 
肝脏 代谢 障碍 ;四 肝 细 胞 内 谷 横 甘 肽 含量 下 降 , 肝 细胞 变性 
坏死 ;@@ 自 由 基 产 生 过 多 ,清除 降低 ,细胞 膜 脂 质 过 氧化 损 
伤 ;@ 影 响 线粒体 功能 ,抑制 氧化 磷酸 化 及 脂肪酸 氧 化 ,甘油 
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三 酯 在 肝 内 大 量 堆积 ; 仿 肝 星 状 细胞 活化 .胶原 合成 增加 。 

2. 免疫 损伤 ”乙酸 选择 性 与 细胞 只 上 的 蛋白 质 
为 乙 醛 -蛋白 质 复 合 物 作 为 抗原 ,刺激 机 体 产 生 抗体 导致 体 
液 免 疫 损 伤 ; 各 种 促 炎 因子 如 TNF-a、PDGF、TGF-B、IL-6 
等 表达 增加 ,促进 肝 纤维 化 。 

3. 遗传 多 态 性 ”CYP2E1 有 2 种 不 同 续 录 活 性 的 基 a 
因 型 (cl ,c2) ,不 同 基 因 型 与 CYP2E1 的 诱导 程度 相关 : 酒 ,7 To 
精 性 肝 损 的 进展 可 能 和 c2 基因 有 关 。ADH 踪 传 多 态 性 由 
7 个 基因 位 点 决定 , ADH2 与 酒 基 依赖 有 关 。 汉族 人群 
ALD 易 感 基因 ADH2、,ADH3、ALDH2 等 的 等 位 基因 频率 
及 基因 型 分 布 不 同 于 西方 国家 ,可 能 是 造成 我 国 嗜 酒 人 和 群 
ALD 发 病 率 低 于 西方 国家 的 原因 之 一 。 

4. 其 他 危险 因素 ALD 病死 率 的 上 升 与 营养 不 恨 程 
度 相关 ,维生素 A 或 王 缺 乏 可 潜在 加 速 ALD 进展 ;肥胖 或 
超重 有 增加 ALD 进展 的 风险 。 女 性 对 酒精 所 致 的 肝 损 伤 
更 为 敏感 ,与 男性 相 比 , 较 小 剂 遇 和 较 短 的 饮酒 年 限 即 可 导 
致 严重 的 ALD, 发 生 肝 硬化 的 概率 增高 . 且 预 后 较 差 。 肝 
炎 病 酒精 在 造成 肝 损 伤 的 过 程 中 起 协同 作用 。 在 感染 
肝炎 病毒 的 基础 上 饮酒 .或 在 ALD 基础 上 并 发 HBV 或 
HCV 感染 , 均 可 加 速 肝 脏 疾 病 的 发 生 和 发 展 。 


尹 上 
结合 





























【病理 特点 】 

ALD 病理 学 改变 主要 为 大 泡 性 
性 混合 性 肝 细 胞 脂肪 变性 。 中 华 锋 党 
和 酒精 性 肝病 学 组 于 2010 年 修订 肝病 诊疗 指南 . 依 
据 病 变 肝 组 织 是 否 伴 有 炎症 反应 和 纤维 化 .可 分 为 单纯 性 
脂肪 有 时、 酒精 性 肝炎 肝 纤 维 化 和 上 时 醋 化 。 

各 型 酒精 性 肝病 病理 特点 见 表 18-8 9。 


或 大 泡 性 为 主 伴 小 泡 
于 病 尝 分 会 脂肪 肝 













表 18-8-9 ”酒精 性 肝病 病理 分 级 











分 级 脂肪 变 (F) 炎症 (G) 分 期 纤维 化 (S) 

1 5%~30% 。 腺 泡 3 带 呈 现 少数 气球 样 肝 细 胞 ， 腺 泡 3 带 局 灶 性 或 广泛 . 实 周 细胞 疝 纤 维 
腺 泡 内 散在 个 别 点 灶 状 坏死 和 中 化 和 中 央 静 脉 周围 纤维 化 
央 静 脉 周围 炎 

2 31% 一 50%% 腺 泡 3 带 明显 气球 样 肝 细胞 , 腺 泡 2 纤维 化 扩展 至 门 管 区 。 中 央 兽 脉 周 装配 化 
内 点 灶 状 坏死 增多 ,出 现 Mallory 性 孩 璃 样 坏死 ,局 灶 性 或 广泛 门 管区 星 切 状 
小 体 , 门 管区 轻 至 中 度 炎症 纤维 化 

: 51%~~75% 腺 泡 3 带 广泛 气球 样 肝 细胞 , 腺 泡 3 腺 泡 内 广泛 纤维 化 .局 灶 性 或 广泛 桥接 纤 
内 点 灶 状 坏死 明显 。 出 现 Mallory 维 化 
小 体 和 凋 亡 小 体 。 门 管区 中 度 炎 
症 和 (或 ) 汇 管区 周围 炎症 

4 >75% 融合 性 坏死 和 (或 ) 桥 接 坏死 4 肝 硬 化 





(1) 单纯 性 脂肪 肝 :依据 肝 细 胞 脂肪 变性 占 组 织 
其 的 范围 ,分 4 度 , 即 F 0 一 4。 

(2) 酒精 性 肝炎 肝 纤 维 化 :酒精 性 肝炎 的 脂肪 肝 程 度 
与 单纯 性 脂肪 肝 一 致 ,分 为 4 度 (F0~4)。 依 据 炎症 程度 ， 
分 为 4 级 (GO 一 4): 依 据 纤 维 化 范围 和 形态 . 肝 纤 维 化 分 


标本 








为 4 期 (SO~ 划 。 

酒精 性 肝炎 肝 纤 维 化 组 织 病 : 
炎 (F 0~)(G 0~4)(S 0~4)。 FQ, 
: 维 化 : 
而 化 : 肝 小 时 结 构 完 全 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 
时 和 广泛 纤维 化 ,典型 的 是 小 结 节 性 肝 硬 化 。 根 据 纤维 间 
也 是 否 有 界面 性 肝炎 ,分 为 活动 性 和 静止 性 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
酒精 性 肝病 的 诊断 包括 :病因 诊断 病理 诊断 、 上 鉴别 


(一 ) 病因 诊断 
1. 病史 


(1) 饮酒 史 : 长 期 大 量 饮酒 是 诊断 酒精 性 肝病 的 必 备 
条 件 。 包 括 酒 的 种 类 、 每 天 的 摄 和 人 量 和 持续 时 间 等 。 目 前 
酒精 摄 和 的 安全 量 尚 有 争议 ,我 国标 准 是 :长 期 饮酒 史 ,一 
般 超 过 5 年 ,折合 乙醇 酒精 量 男性 宇 40g/d, 女 性 宇 20g/d， 
或 2 周 内 有 大 量 饮酒 史 ( 盖 80g/d) 。 但 应 注意 性 别 、 遗 传 易 
感性 等 因素 的 影响 。 

乙醇 量 换算 公式 :乙醇 量 (g) 一 
量 (%) X0. 8( 酒 精 比 重 ) 

(2) 饮酒 方式 :不 同 酒精 饮料 所 致 的 肝 损伤 亦 有 差异 。 
饮酒 方式 是 酒精 性 肝 损伤 的 危险 因素 之 一 。 空 腹 饮 酒 较 进 
餐饮 酒 造 成 的 肝 损 伤 更 严重 。 

(3) 慢性 肝炎 病毒 感染 史 : 酒 精 性 肝病 和 慢性 病毒 性 
肝炎 关系 密切 。 酒 精 性 肝 损害 可 增加 患者 对 HBV、HCV 
的 易 感 性 ;反之 ,慢性 肝炎 患者 对 酒精 敏感 性 增高 ,容易 促 
进 肝 硬化 和 肝癌 的 发 生发 展 。 

(4) 其 他 :还 与 性 别 . 种 族 . 遗 传代 谢 酶 含 重 等 多 因素 
有 关 。 一 般 女 性 对 酒精 较 男 性 敏感 ,酒精 性 肝 硬 化 发 生 于 
非 白 色 人 种 者 较 多 。 此 外 尚 需 排除 代谢 异常 和 药物 因素 引 
起 的 肝脏 损伤 。 

2. 症状 和 体征 

(1) 轻 症 酒精 性 肝病 :时 脏 生 化 ,影像 学 和 组 织 病理 
学 ,检查 基本 正常 或 轻微 异常 。 

(2) 酒精 性 脂肪 肝 : 一 般 情况 良好 , 常 仅 有 肝脏 肿 大 ， 
影像 学 诊断 符合 脂肪 肝 标 准 ,血清 ALT、AST 或 GGT 可 
轻微 异常 。 

(3) 酒精 性 肝炎 :临床 表现 差异 大 。 血 清 ALT、AST 
或 GCT 升 识 ,可 有 血清 TBIL 升 尚 。 重 症 酒精 性 肝炎 系 指 
酒精 性 肝炎 患者 出 现 肝 功能 衰 竟 的 表现 ,如 凝血 功能 障碍 、 
黄 奖 ,用 性 脑病 、 急 性 肾 ett 


血 症 不 良 、 末梢 神 
下 性 临床 症状 和 体征 未 


(4) 酒精 E 
行 组 织 病理 “结合 饮酒 史 、 纤 维 化 血清 标 记 物 、 
级 日 \ 铁 焦 白 


GGT、AST ALT、 载 脂 蛋 白 A; ,TBIL、a 
1 联合 检测 并 动态 观察 各 项 





饮酒 量 (ml) 酒精 含 





















等 指标 .综合 判断 以 明确 座 断 
指标 。 可 有 助 于 提高 诊 新 准确 性 。 


57 酒 葡 性 肝 硬 化 : 常 有 本 于 竺 、 蜂 蛛 

十、 面 说 毛细 血管 扩张 要 表现 ,但 遥 肿 
人 下 如 些 炎 用 硬化 常见 此 外 还 可 a pl 
搞定 ,如 酒 入 性 刁 炎 证 了 抱 贫血 、 生 


可 华 神 允 Wernicke 脑病 、 
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周围 神经 
(6) ee 的 指标 :有 几 种 方法 可 
用 于 评估 ALD 的 严重 程度 和 近期 存活 率 。Maddrey 判别 
函数 (Cdiscriminant function， DE) 的 价值 较 高 , DF 二 4.6X 
(凝血 酶 原 时 间 一 对 照 值 ) 十 血清 总 胆 红 素 (mg/dl), 当 DF 
之 32,1 个 月 内 死亡 率 30% 一 50 站 ,尤其 是 合并 肝 性 脑病 
者 。 终 末期 肝病 模型 CMELD 评分 ) 三 3.8X log.( 胆 红 素 
mg/d)+11.2X loge (INR) + 9. 6 Xlog。( 肌 栈 mg/dl) 十 
6. 4, 之 18, 往 往 提示 预后 不 良 。 酒精 性 肝炎 Glasgow 评分 
二 8, 提 示 预 后 不 良 。 

3. 实验 室 检查 

(1) 血 象 ;多 有 白细胞 升 高 ` 营 养 不 良性 贫血 。 脾 功 能 
亢进 时 可 有 和 白细胞、 血小板 减少 。 

(2) 生化 检查 : 血清 AST、ALT 轻 中 度 升 高 , 以 
AST 为 著 ,AST/ALT 比值 可 超过 2 倍 。 线 粒 体 AST/ 总 
AST 明显 增高 。 禁 酒 后 4 周 血清 AST、ALT 基本 恢复 正 

常 ( 低 于 2 们 正常 上 限 值 )。@ 血 清 7 谷 贫 酰 转 肽 酶 (入 
GT) 升 高 2 倍 以 上 ,禁酒 4 周 后 明显 下 降 ( 降 到 正常 值 的 
1/3 或 比 戒 酒 前 下 降 40% 以 上 )。 @ 糖 缺陷 转 铁 蛋 白 
(CDT) 增 高 :过 量 乙 醇 抑 制 裙 组 白糖 基 转 移 酶 活性 ,影响 转 
铁 蛋 白糖 基 化 过 程 ,是 反映 慢 3 性 乙醇 中 毒 的 敏感 和 特异 的 
二 @ 其 他 :平均 红细胞 容积 (MCV) 增 高 。 

影像 学 检查 “也 型 超声 可 见 肝 胜 体积 增 大 , 近 场 回 
性， 远 场 回声 逐渐 衰退 ;有 内 管道 结构 显示 不 
清 , 但 肝 内 血管 走向 正常 ,对 诊断 脂肪 有 于 帮助 较 大 。 上 月 肝 硬 化 
为 小 结 节 性 肝 硬化 , 肝 表面 波纹 状 , 可 有 门 脉 高 压 症 。 
CT 检查 弥漫 性 肝脏 密度 降低 , 肝 / 脾 CT 比 值 志 1。 
过 肝 / 脾 CT 比值 过 1.0 为 轻 度 ;0. 5 过 肝 / 脾 CT 比值 入 
Wh CT 比值 过 0.5 者 为 重度 。 磁 共振 扫描 
对 鉴别 脂肪 肝 或 肝炎 和 肝 硬 化 及 肝癌 等 更 好 。 

(二 ) 病理 诊断 通过 肝 活 组 织 检查 是 确定 酒精 性 肝 
病 及 了 解 分 期 分 级 的 可 靠 方法 ,对 肝 损伤 的 严重 程度 及 预 
后 判断 都 是 必要 的 。 

(三 ) 鉴别 诊断 “首先 应 排除 其 他 原因 所 好 | 起 的 脂肪 
肝 。 排 除非 酒精 性 脂肪 肝 , 哮 肝病 毒 感染 时 
损伤 和 自身 免疫 性 肝病 等 。 对 于 酒精 性 肝病 与 病 话 性 肝炎 
所 致 的 肝 硬 化 应 审慎 鉴别 。 肝 性 脑病 要 和 酒 精 性 府 净 、 


Wernicke 脑病 等 相 鉴别 。 





治疗 】 
酒精 性 肝病 的 治疗 原则 是 戒 酒 、 营 养 支持 ` 清 除 于 脂肪 
浸润 .治疗 酒精 性 肝炎 ,防治 肝 硬 化 及 其 并 发 症 。 









(一 ) 戒 酒 A 疗 的 最 主要 措施 。 及 时 
不 水 显著 改善 起 生存 率 。 戒 酒 4 周 可 使 脂肪 
肝 恢 复 正 经 度 放 纤维 化 减 


轻 。 但 成 酒 难以 道 乱 产 : 
酒精 依 瑚 


4 的 和 疗 。 
1. 心理 治疗 


坚持 ， 心理 教育 ,可 使 47.7 冯 的 一 酒 者 在 








1 年 内 饮酒 量 明显 降低 。 但 戒 酒 并 非 对 所 有 患者 均 有 效 ， 
部 分 患者 戒 酒 后 肝炎 征象 持续 存在 。 


2. 药物 辅助 治疗 ”用 于 增加 戒 酒 率 及 处 理 戒 酒 综合 
征 (alcohol withdrawal syndrome, AWS)。 阿片 受 体 持 抗 药 


纳 曲 酮 (50mg/d) 、 纳 美 芬 (20mg/d) 、 阿 坎 
日 ) 治 疗 半年 ,可 用 于 高 度 酒 首 者 。 

戒 酒 过 程 要 逐渐 减 量 。 出 现 戒 断 症状 时 可 减 量 应 用 安 
定 类 药物 。 

(二 ) 加 强 支持 疗法 ”长 期 柄 酒 者 ,酒精 代替 了 食物 提 
供 身体 所 需 热 重 , 故 而 盘 白 质 营养 不 良和 维生素 缺乏 症 常 
见 。 在 戒 酒 的 基础 上 ,对 酒精 性 肝病 患者 应 给 予 高 蛋白 低 
脂 饮食 ,如 有 上 肝 性 脑病 的 表现 或 先兆 ,应 限制 蛋白 质 人 饮食。 
此 外 ， 和 转化 ,贮存 均 发 生 
障碍 ,尤其 是 了 B 族 维生素 缺乏 普遍 ,应 注意 及 时 补充 维 生 
素 A.B. 上 .叶酸 和 微量 元 素 。RCT 研究 提示 :与 全 胃 肠 外 
营养 相 比 , 肠 内 营养 具有 改善 重症 酒精 性 肝病 长 期 生存 率 
的 作用 。 

(三 ) 药物 治疗 

1. 类 固 醇 激素 ”能 阻 断 重症 酒精 性 肝炎 患者 肝 内 存在 
的 级 联 瀑布 式 放大 的 炎症 反应 ,部 分 是 通过 抑制 NE-KB 的 
转录 活性 来 实现 的 。 研 究 提示 针对 预后 较 差 (DF 宇 32 和 
(或 ) 伴 有 肝 性 脑病 ,或 MELD 评 分 之 18) 的 酒精 性 肝炎 患者 
如 果 没有 激素 应 用 禁忌 证 ,给 予 滩 尼 松 龙 40 mg/d ,28 天 ， 
然后 停 药 或 2 周 内 减 基 ,可 以 显著 改善 患者 的 短期 生存 率 。 

2. 己 酮 可 可 碱 (pentoxifylline, PTX) 是 一 种 非 选择 性 
磷酸 二 酯 酶 抑制 剂 ,可 抑制 TNF- a 基因 的 转录 ,相应 降低 
TNF-a 下 游 效应 分 子 水 平 。 随 机 对 照 坛 验 表 明 它 能 明显 
降低 肝 肾 综合 征 的 发 生 , 改 善 患者 的 生存 率 , 提 示 PTX 对 
重症 酒精 性 肝炎 特别 是 合并 肝 竖 综合 征 者 具有 很 好 的 治疗 
效果 。 有 激素 应 用 禁忌 证 的 重症 酒精 性 肝炎 中 者 ,可 考虑 
己 酮 可 可 碱 400mg ,每 天 3 次 ,口服 4 周 。 

3. 抗 TNF-a 抗体 (infliximab, etanercept) TNF-a 的 
激活 是 ALD 的 重要 发 病 机 制 。 抗 TNF-a 单 克 隆 抗 体 ,可 
阻 断 TNF 生物 效应 。 但 研究 提示 . 抗 TNF-a 抗体 的 安 
爹 性 需要 评估 ,有 诱发 感染 等 不 良 反 应 。 

4. 其 他 

(1) 抗 氢 化 剂 :至 今 缺 乏 抗 氧化 剂 有 效 防治 人 类 ALD 
的 临床 报道 。 

(2) S 腺 此-1 重 迄 酸 (S-adenosyL methionine, SAMe) ) : 活 
化 的 一 氢 酸 有 许多 功能 ,通过 膜 磅 脂 和 蛋白 质 的 中 基 化 可 以 
影响 线粒体 和 细胞 膜 的 流动 性 ,而 转 莹 基 作用 增加 肛 细 胞 
内 还 原 性 谷 胱 杆 肽 、 牛 贷 酸 及 令 酸 根 含 显 ， 可 减少 对 氧 自由 
基 介 导 的 肝脏 损伤 。 但 临床 试验 的 结果 存在 一 定 的 争议 。 

(3) 降 脂 药 的 应 用 有 和 争议 ,许多 降 些 药 可 能 促进 血脂 
更 集 中 于 肝脏 进行 代谢 而 加 重 肝 功能 损害 。 活 血 化 瘀 中 药 


坎 酸 (666mg.3 次 / 



























如 桃仁 ,丹参 .当归 、 汉 防 已 碱 , 枸 柜子、 何首乌 等 ,分 别 有 改 
善 上 肝脏 征 循环 .防止 尘 细 胞 变性 坏死 ,减少 细胞 外 基质 产生 


等 作用 ,有 助 于 肝 纤 维 化 的 治疗 。 


患者 可 行 肝 移植 。@ 禁 
经 济 状况 稳定 ;@ 无 其 他 酒精 性 器 官 损 伤 ;@ 移 植 后 的 心理 
疗法 。 移 植 后 5 年 和 10 年 生存 率 介 于 胆汁 淤积 性 肝病 和 
病毒 性 肝病 之 间 。 移 植 后 主要 问题 是 患者 继续 醒酒 .移植 
后 11%% 一 49 兴 的 患者 再 次 一 酒 , 则 会 
维 化 在 内 的 肝脏 损害 。 


肝病 诊疗 指南 (2010 年 1 月 修订 ). 骨 肠 病 
617-621. 
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(四 ) 肝 移 植 ”Child-Pugh C 级 重症 酒精 性 肝 硬 化 的 
: 酒 至 少 6 个 月 ;@@ 情 绪 稳 定 ;@ 社 会 





很 快 进展 为 包括 肝 纤 
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第 五 节 ” 非 酒精 性 脂肪 肝病 
沈 锡 中 董 玲 
非 酒精 性 脂肪 肝病 Cnonalcoholic fatty liver disease， 
NAFLD) ,是 一 种 无 过 量 饮酒 史 , 以 肝 实 质 细 胞 脂肪 变性 和 
脂肪 贮 积 为 特征 的 临床 病理 综合 征 。 主 要 包括 单纯 性 脂肪 
肝 、 非 酒精 性 脂肪 性 肝炎 (nonalecoholic steatohepatitis， 
NASH) , 非 酒精 性 脂肪 性 肝 纤维 化 和 肝 硬 化 。NAFID 与 
代谢 综合 征 的 关系 密切 ,后 者 以 胰岛 素 抵 抗 为 中 心 环 节 , 同 
时 伴 有 高 血糖. \ 商 血压 ,肥胖 ,高 甘油 三 酯 和 低 高 密度 脂 蛋 
白 等 多 种 代谢 异常 的 综合 征 。 随 着 肥胖 症 和 代谢 综合 征 在 
全 球 的 流行 ,NAFLD 增长 迅速 且 呈 低龄 化 发 病 趋势 。 








【流行 病 学 】 


可 发 病 。 欧 美 等 发 达 国 
达 20% 一 30 鸣 .其 中 
6 和 1% 一 3% 


不 同 种 族 ,不 同年 龄 组 男女 均 
家 普通 成 人 中 NAFLD 患 病 
NASH 和 脂肪 肝 肝 硬化 分 别 占 10 踊 一 20 光 









与 NASH 关系 最 密切 的 是 中 心性 肥胖 ,与 胰岛 泰 抵抗 关系 
密切 。 忠 胖 症 患者 中 单纯 性 脂肪 肝 、NASH 和 脂肪 上 时 时 硬 








化 患 病 率 分 别 是 60% ~90%、20% ~25% 及 2% 一 8%， 
NASH 患者 中 28% 一 553% 昌 sl 2 型 糖尿 病 ,27% 一 90% 有 
高 脂 血 症 。NAEFLD 的 危险 因素 包括 :高 脂肪 、 玉 l 
食 结构 ,多 坐 少 动 的 生活 方式 .胰岛 素 抵 抗 为 主 的 代谢 综合 
征 组 分 ( 肥 妊 高 血压 .血脂 代谢 亲 乱 .2 型 糖果 病 )。 








【病因 与 发 病 机 制 】 


NAFI DS WE 





ei Fi 全 


202 
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NAFLD 与 一 些 少见 的 脂 质 代谢 病 ( 如 无 B 脂 蛋白 血 症 ) 和 
存在 严重 胰岛 索 抵 抗 的 罕见 综合 征 ( 如 脂肪 次 缩 性 糖尿 病 
和 Mauriac 综合 征 等 ) 有 关 ; 也 与 某 些 药物 如 胺 碘 丽 、 他 莫 
西 芬 .草地 那 韦 等 的 使 用 相关 。 

发 病 机 制 至 今 仍 有 争议 。 各 种 致 病因 素 可 导致 上 细胞 
内 甘油 三 酷 (TG) 异 常 堆积 :@ 高 脂 血 症 以 及 外 周 脂肪 组 织 








动员 增加 .脂肪 酸 (FFA) 输 送 入 肝 增 多 ;名 线粒体 功能 障碍 ， 
FFA 在 肝 细 胞 线粒体 内 氧化 磷酸 化 /B- 氧 化 减少 ,转化 为 TG 





增多 ;全 肝 细 胞 合成 FFA 和 TG 能 力 增强 ;@ 极 低 密度 脂 蛋 
自 (VLDL) 合 成 或 分 泌 不 足 导致 TG 转运 出 肝 细胞 减少 。 结 
果 致 使 中 性 脂肪 为 主 的 脂 质 在 肝 细 胞 内 异常 沉积 。 

NASH 的 病理 生理 学 改变 可 以 “二 次 打击 "学 说 加 以 解 
释 。 肥胖 、2 型 糖尿 病 . 高 脂 血 症 等 伴随 的 韶 索 及 胰岛 素 抵 抗 ， 
可 引起 肝 内 脂肪 堆积 (单纯 性 脂肪 肝 ) ,此 即 ” 初 次 打击 ”; 脂 肪 
堆积 的 有 f 胜 发 生 慢 性 炎症 反应 . 脂 质 过 氧化 损伤 ,微粒 体 ` 线 粒 
体 功能 受 抑 . 肝 细 胞 洞 亡 . 星 状 细胞 激活 ,诱发 炎症 和 纤维 化 
(NASH) ,此 即 * 二 次 打击 "。TNE-osIL6 产生 增加 ,而 脂 联系 
减少 , 肠 道 菌 群 的 紊乱 均 参 与 NAFLD 的 发 病 L 制 。 此 外 ， 

性 与 NAFLD 病理 改变 有 密切 联系 。 















【病理 】 
NAFLD 的 肝 组 织 学 改变 主要 分 为 三 个 病理 阶段 , 即 
单纯 性 非 酒 精 性 脂肪 肝 、NASH 和 脂肪 性 肝 硬 化 。 病 理 特 
征 为 肝 腺 泡 3 区 大 泡 性 或 以 大 泡 为 主 的 混合 性 肝 细 胞 蕴 肪 
变 , 可 伴 有 肝 细 胞 气球 样 变 . 小 叶 内 炎症 细胞 浸润 , 突 周 纤 
维 化 。 建议 常规 进行 NAFLD 活动 度 积分 (NAFLD 
activity score. NAS) 和 肝 纤 维 化 分 期 。NAS 积分 (0 一 8 
分 ) :全 用 细胞 此 访 变 :0 分 (过 5%);1 分 (5% 一 33%);2 分 
(中 类 一 66%):3 分 (二 56 多)。 钨 小 叶 内 炎症 (20 信和 镜 计数 
坏死 炸 ):0 分 (无 )31 分 (二 2 个 )52 分 (2 一 4 个 )33 分 (三 4 
个 )。 钨 有 盾 细胞 气球 饼 变 :0 分 (无 );1 分 (少见 );2 分 (多 
见 )。NAS 一 3 分 可 排除 NASH. NAS 二 4 分 可 诊断 
于 晤 者 之 问 者 NASH 可 能 。 不 伴 有 小 叶 内 炎 
和 用 纤 维 化 但 用 脂肪 变 过 33 吧 者 为 NAFILD， 
如 肝 上 脂肪 变 于 33 区 仅 称 肝 细 胞 脂肪 变 。 
分 期 (0 一 1 期):0 期 :无 纤维 
周 纤 维 化 或 仪 有 门 脉 
纤维 化 合并 门 脉 周 轩 纤 维 化 ;3 期 :桥接 纤维 
侯 涌 肝 硬 化 。 





症 , 气 球 
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以 减轻 : 


【临床 表现 】 

绝 大 多 数 脂 肪 肝 起 音 雹 任何 症状 。 在 常规 体 被 中 偶 
发 现 有 肝 大 ,或 ALT,AST、y-GT 的 轻 中 度 
超声 ,CT 





深 














1 
奔 时 .提示 信 在 脂肪 肝 。 乏 力 可 能 是 城 党 
在 上 上 腊 轻 度 不 适 或 胀 痛 






状 。 严重 脂肪 肝 可 出 现 冶 痒 ,食欲 缺乏 ,水 心 、 呕 吐 等 症状 。 
失 代 偿 期 的 肝 硬 化 患者 可 出 现 黄 站、 腹水 、 食 管 胃 底 静脉 破 
裂 出 血 . 肝 性 脑病 的 症状 。 体 检 : 约 30% 一 100%% 的 患者 存 
在 肥胖 ,50 上 患者 有 肝 大 :表面 光滑 ,边缘 圆 钝 ,质地 正常 或 
稍 硬 , 无 明显 压痛 。 小 部 分 患者 有 肝 人 掌 .蜘蛛 疙 等 慢性 肝病 
的 体征 。 进展 至 肝 硬化 时 ,患者 可 出 现 黄 瘟 、 水 肿 、 扑 费 样 
震 着 以 及 门 脉 高 压 体征 。 


【实验 室 检查 】 

血清 转氨酶 (ALT/AST) 上 升 2 一 5 倍 常见 于 NASH 
患者 ,其 AST/ALT>1, 但 一 般 不 会 盖 2, AL 与 脂肪 性 肝 
炎 和 纤维 化 程度 之 间 不 存在 相关 性 。<50 中 的 NAFLD 患 
者 碱 性 做 酸 酶 (ALP) .y- 谷 氨 酰 转 肽 酶 (GGT) 可 升 高 2 一 3 
诗 。 于 硬化 和 肝 功 能 衰竭 时 ,可 出 现 血清 白 蛋白 和 凝血 酶 
原 时间 异 常 , 常 早 于 血清 胆 红 素 的 升 高 。 约 10% 一 15% 的 
患者 抗 核 抗 体 (ANA) 阳 性 。 约 30% 一 50% 的 NASH 患者 
存在 血糖 . 尿 糖 的 增高 或 糖 耐量 的 异常 。20% 一 80% 的 患 
者 存在 高 脂 血 症 。 此 外 , 转 铁 蛋 白 和 尿酸 等 也 可 升 高 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 超声 检查 。 当 肝 脂肪 沉积 超过 30% 时 ,可 检 出 
8 肪 肝 , 胜 脂肪 含量 达 50% 以 上 时 ,超声 诊断 敏感 性 可 达 
90%6。 弥 漫 性 脂肪 肝 的 吕 超 表现 为 :肝脏 近 场 回声 浆 温 
性 增强 ,又 称 “ 亮 于 ”; 强 于 悄 脏 。@ 肝 内 管 腔 结构 显示 不 
清 。@ 是 胜 远 场 回声 逐渐 衰减 。 

(二 ) CT 弥漫 性 脂肪 肝 表 现 为 用 的 密度 (CT 值 ) 普 
遍 降 低 ; 严 重 脂肪 肝 CT 值 可 变 为 负 值 。 增 强 后 肝 内 血管 
显示 非常 清楚 ,其 形态 走向 均 无 异常 。 肝 / 脾 CT 比值 专 1， 
0.7< 肝 / 脾 CT 比值 过 1.0 为 轻 度 ; 肝 / 脾 0.5 < CT 比值 
<<0.7 为 中 度 ; 肝 / 脾 CT 比值 过 0. 5 者 为 重度 脂肪 于 。CT 
诊断 脂肪 肝 的 敏感 性 虽 低 于 B 超 ,但 特异 性 优 于 B 超 ,对 
于 局 灶 性 脂肪 肝 的 诊断 ,也 优 于 BB 超 。 

(三 ) MRI 主要 用 于 鉴别 实时 超声 与 CT 上 难以 区 
分 的 局 灶 性 脂肪 肝 、 弥 漫 性 脂肪 肝 伴 正常 上 于 岛 与 夺 脏 肿瘤。 
MRI 质子 波谱 分 析 对 诊断 NASH 有 帮助 。 

(四 ) 肝 活 组 织 检查 ”经 皮 肝 活检 组 织 学 检查 对 于 
NAFLD 的 病理 分 型 及 其 预后 的 判断 非常 重要 。 肝 活检 适用 
于 以 下 临床 问题 :OD 经 常规 检查 和 诊断 性 治疗 , 仍 未 能 明确 诊 
断 者 。@@ 局 灶 性 脂肪 肝 或 弥漫 性 脂肪 肝 伴 正常 肝 岛 难 与 恶性 
肿 辣 区 别 。@ 存 在 NASH 和 进展 性 肝 纤维 化 风险 的 HAFLD 
患者 。@ 排 除 某 些 少见 的 脂肪 性 夺 疾患, 如 胆固醇 酯 迪 积 病 、 
糖 原由 积 病 、Wilson 病 等 ; 疑 为 多 种 病因 引起 的 脂肪 肝 或 肝 功 
能 损害 ; 肝 活 检 是 唯一 确诊 手段 。 回 用 于 客观 评价 肝 组 织 脂 
肪 变性 .炎症 和 坏死 程度 及 其 变化 的 诊断 试验 等 。 








明确 NAFILD 的 诊断 必须 符合 以 下 3 项 条 件 : 中 无 饮 





酒 史 或 饮酒 折合 乙醇 量 每 周二 140g( 女 性 每 周二 70g) ;@ 除 
外 病毒 性 肝炎 、 药 物性 肝病 、Wilson 病 、 全 胃 肠 外 营养 和 自 
身 免疫 性 肝病 等 可 导致 脂肪 肝 的 特定 疾病 ;@ 肝 脏 组 织 学 
表现 符合 脂肪 性 肝病 的 病理 学 诊断 标准 。 

鉴于 肝 组 织 学 诊断 有 时 难以 获得 ,NAEFLD 工作 组 定 
义 为 :DD 肝脏 影像 学 表现 符合 弥漫 性 脂肪 肝 的 诊断 标准 并 
无 其 他 原因 可 供 解 释 ;和 (或 )@@ 有 代谢 综合 征 相 关 组 分 如 
肥胖 .2 型 糖尿 病 、 高 脂 血 症 的 患者 出 现 不 明 原 因 ALT/ 
AST/GGT 持续 增高 半年 以 上 ， 减肥 或 改善 胰岛 索 抵 抗 后 ， 
异常 酶 谱 和 影像 学 检查 脂肪 肝 改 善 甚至 恢复 正常 者 可 明确 
NAFLD 的 诊断 。 

推荐 代谢 综合 征 组 的 诊断 采用 改良 的 2005 年 国际 糖 
尿 病 联盟 的 标准 。 

(一 ) 临床 分 型 

1. 单纯 性 脂肪 肝 有 具备 下 列 第 1 一 2 项 和 第 3 或 第 4 
项 任 一 项 者 即 可 诊断 :具备 临床 诊断 标准 1 一 4 项 ;四 肝 
功能 检查 基本 正常 ;@ 影 像 学 表现 符合 轻 , 中 度 脂 肪 肝 ; 
人 @ 肝 脏 组 织 学 表现 符合 单纯 性 脂肪 肝 , 无 明显 肝 内 炎症 和 
纤维 化 。 

2. 非 酒精 性 脂肪 性 肝炎 具备 下 列 第 1 一 2 项 和 第 3 
或 第 4 项 任 一 项 者 即 可 诊断 :具备 临床 诊断 标准 1 一 4 
项 ;@ 血 清 ALT 和 (或 )GGT 高 于 正常 值 上 限 的 1~5 倍 ， 
持续 时 间 之 4 周 ;@ 有 影像 学 诊断 依据 ;@ 肝 脏 组 织 学 诊断 
证 实 。 

3. 脂肪 性 肝 纤维 化 和 (或 ) 肝 硬化 ”具备 下 列 第 1 一 2 
项 和 第 3 或 第 4 项 任 一 项 者 即 可 诊断 :具备 临床 诊断 标 
准 1~4 项 ;@ 肝 功能 和 血清 肝 纤 维 化 标志 可 正常 或 异常 : 
@ 影 像 学 提示 脂肪 肝 伴 肝 纤维 化 或 时 硬化 ;@ 肝 脏 2 
诊断 证 实 。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1. 酒精 性 肝病 酒精 性 肝病 和 NAFLD 在 组 织 学 特 
征 \ 临 床 特 点 和 实验 室 检 查 存在 一 定 的 重 状 。 获 而 应 重视 
病史 、 体 格 检查 及 家 庭 其 他 人 员 的 信息 的 采集 。NAEFLD 
党 为 肥胖 和 (或 ) 糙 尿 病 ,高 血脂 的 无 症状 者 ,ASTZAITT 比 
值 到 1, 而 酒精 性 肝病 则 一 般 病 情 较 重 . 血 洲 胆 终 
高 ,AST/ALT 比值 之 2; 酒精 性 肝病 常见 组 织 学 表 
Mallory 小 休 、 胆 管 增生 ,巨大 线粒体 等 在 NAFLD 中 常 不 
明显 ;酒精 性 肝病 一 般 发 生 于 每 日 饮酒 量 超过 40g( 女 性 超 
过 20g) 的 长 期 醒酒 天 ,无 饮酒 史 或 每 周 饮 酒量 过 140g 基本 
可 以 排除 酒精 性 肝病 。 

2. NASH 需 与 慢性 病毒 性 肝炎 (特别 是 丙 型 用 炎 ) 、 白 
身 免 疫 性 肝炎 .早期 Wilson 病 等 可 导 笃 脂肪 肝 的 肝病 相 鉴 
刘 。NASH 肝 细 胞 损害 .炎症 和 纤维 化 主要 位 于 肝 小 叶 
内 , 且 病 变 以 肝 腺 泡 3 区 为 重 ; 共 他 疾病 的 肝 组 织 学 改变 主 
要 位 于 门 脉 周围 等 特征 ,详细 的 病史 资料 .肝炎 病毒 标志 、 
自身 抗体 和 铜 政和 蛋白 等 检测 有 助 于 相关 疾病 的 明确 诊断 。 
NASH 如 存在 血清 铁 及 铁 饱和 持续 性 增高 .各 与 血色 病 相 
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鉴别 。 

3. 其 他 原因 导致 的 脂肪 肝 ”还 需 除 外 药物 (他 莫 背 
芬 , 胶 碘 珊 、 丙 戊 酸 钠 、 甲 氨 谍 叭 、 糖 皮质 激素 )、 全 角 肠 外 营 
养 . 炎 症 性 肠 病 .甲状 腺 功能 减退 、 库 欣 综合 征 .8- 脂 蛋白 缺 
乏 血 症 以 及 一 些 与 胰岛 素 抵 抗 有 关 的 综合 征 ( 脂 质 萎缩 性 
糖尿 病 、Mauriac 综合 征 ) 导 致 脂肪 肝 的 特殊 情况 。 


【治疗 】 


其 妓 器 官 病变 ;次 要 目标 为 :减少 肝脏 脂肪 沉积 ,避免 “二 次 
打击 ”导致 NASH 种 肝 功 能 失 代 偿 。 主 要 应 针对 不 同 的 危 
险 因素 ,包括 病因 治疗 ,饮食 控制 运动 疗法 和 药物 治疗 。 

1. 病因 治疗 ”针对 原 发 病 和 人 危 区 以 治疗 .如 减 
肥 、 合 理 控制 血糖 和 血脂 .纠正 营养 失衡 等 

2. 控制 饮食 和 适量 运动 是 治疗 关键 。 推 荐 中 等 程度 
的 热量 限制 ,肥胖 成 人 每 日 热量 报 入 需 减 少 500 一 
1000kcal。 建 议 低糖 、 低 些 平 衔 膳食 .减少 蔗糖 ` 亿 和 脂肪 
酸 、 反 式 脂 肪 酸 的 报 入 ,增加 膳食 纤维 的 报信。 中 等 量 有 领 
运动 。 体 重 至 少 下 降 3%% 一 5 绎 才能 改善 肝 脂 肪 变 . 达 到 
10% 可 改善 肝脏 炎症 坏死 程度 。 

3. 药物 治疗 

(1) 改善 胰岛 素 抵 抗 .纠正 糖 脂 代谢 座 乱 :只 奉 烧 二 酮 
类 胰岛 素 增 敏 剂 .可 增加 肝脏 和 肌肉 对 胰岛 素 的 丝 感 性 . 调 
节 血 糖 和 游离 脂肪 酸 水 平 ; 临 床 试验 证 明 能 改善 肝脏 脂肪 
变 .抑制 炎症 反应 .但 无 明显 改善 肝 纤 维 化 作用 .可 用 于 肝 
活检 证 实 的 NASH 患者 。 二 甲 双 肽 并 不 能 改善 NAFLD 
患者 肝 组 织 学 损害 .不 推荐 用 于 NASH 的 治疗 。 

如 无 明显 肝 功 能 异常 、 失 代 偿 期 时 硬 化 ,NAFILD 患者 
可 安全 使 用 血管 紧张 素 受 体 阻 断 药 以 及 他 汀 类 ( 阿 托 伐 他 
汀 20mg/d) 降 血脂 药物 ,以 降低 血压 ,防治 脂 代谢 类 
动脉 硬化 。Omega-3 可 作为 NAFID 患者 高 寺 油 三 陛 一 线 
治疗 药物 。 

(2) 抗 氧化 剂 :维生素 三 800IU/d 可 作为 无 糖尿 病 的 
NASH 成 人 的 一 线 治疗 药物 。 但 尚未 捧 厦 用 于 合并 糖尿 
病 和 肝 硬 化 的 NASH 患者 。 

(3) 护 肝 抗 炎 药 :无 足够 证 据 推 荐 NAFLD’NASH 患 
者 常 规 使 用 护 肝 药物 。 可 以 根据 疾病 的 活动 庶 和 病 期 、 药 
物 的 效能 选择 以 下 药物 :如 必 知 磷脂 、S- 腺 共 全 氮 酸 、 还 原 
型 谷 胱 甘 胀 、 水 飞 葡 宾 可 酌情 选用 。 

(4) 中 医药 治疗 :常用 中 药 有 丹参 、 泽 泻 . 草 决 明 、 山 
棱 、 柴 胡 等 。 

4. 外 科 手 术 

(1) 减肥 手术 :BMI>40kgynma .或 六 35kg na 伴 有 并 
发 症 如 难以 控制 的 2 型 糖尿 病 可 以 考虑 减肥 手术 。 

(2) 肝 移 植 ; NAFLD 发 展 至 肝 功 能 衰竭、 晚期 肝 三 
化 、 门 脉 高 压 及 其 并 发 症 和 上 肝 阅 可 危及 患 省 生命 . 肝 移 植 是 
有 效 的 选择 。 然 而 进展 期 NASH 有 时 移植 后 容易 复发 .并 迅 
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首要 目标 为 :改善 胰岛 索 抵抗 .防治 代谢 综合 征 和 终 末 二 








第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


速 进展 至 NASH 和 肝 硬 化 其 原因 可 能 与 遗传 以 及 术 后 持 
续 性 高 脂 血 症 \ 糖 尿 病 和 皮质 激素 治疗 等 有 关 。 


【随访 】 

NAFLD 患者 应 加 强 自 我 监督 ,每 半年 测量 体重 、 腰 
围 .血压 .血糖 .血脂 和 肝 功 能 ;每 年 做 包括 肝脏 、 胆 事 、 胰 腺 
等 在 内 的 上 腹部 超声 检查 。 建 议 患 者 根据 实际 情况 筛 查 代 
用 谢 综合 征 相 关 终 末期 器 官 病变 以 及 肝 硬 化 的 并 发 症 。 
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第 六 节 ”肝脏 血管 性 疾病 
郭 津 生 
肝脏 血管 性 疾病 (hepatic vascular diseases) 包 括 :外 门 
静脉 血栓 形成 / 肝 外 门静脉 阻塞 ;@ 肝 动脉 疾病 (动脉 瘤 , 血 
栓 形 成 );@@ 血 窦 阻塞 性 疾病 ;@ 放 射 诱导 的 肝病 ;@ 肝 紫 氢 
症 利 血 秋 扩 张 ;名 先天 性 血管 畸形 。 本 章 主要 介绍 门静脉 血 
栓 形 成 / 肝 外 门静脉 阻塞 , 布 -加 综合 征 及 肝 罕 阻塞 综合 征 。 


一 、 门 静脉 血栓 / 肝 
外 门静脉 阻塞 


门静脉 血 恰 形成 (portal vein thrombosis, PVT) 定 义 为 
肝 外 门静脉 系统 内 血栓 形成 ,并 可 问 肝 内 门静脉 分 支 或 向 
上 游 肠系膜 上 租 脉 或 脾 世 肪 延伸: 肝 外 门静脉 阻塞 (extra- 
hepatic portal vein occlusive, EHPVO) 则 还 包括 血栓 以 外 
的 其 他 病因 如 恶性 肿瘤 的 浸润 或 讨 迫 等 导致 的 门静脉 向 肝 
内 回流 受 隆 ，PVT 可 分 为 急性 (门静脉 突然 形成 血栓 ) 和 
悦 竹 ( 阻 紧 的 门 衣 脉 由 侧 支 骨 脉 网 闪 代 ,形成 海绵 状 血管 
注 )。PVT 可 发 生 于 儿童 .时 硬化 患者 和 上 肝 移植 受 体 , 其 表 
更 和 治疗 也 因 病 因 不 同 有 所 区 别 。 




















〖 病 因 与 发 病 机 制 】 
与 多 种 局 部 有 
喜 损 伤 , 身 


(一 ) 局 部 因素 










诈 顺 恶性 肿 兽 ( 伴 或 不 伸 








更 容易 识别 局 部 因素 。 

PVT 是 肝 硬 化 的 重要 并 发 症 , 代 偿 期 肝 硬 化 患 考 
PVT 发 生 率 约 0.6% 一 5 中 , 失 代 偿 期 患者 可 达 交 多 。 盾 
硬化 患者 发 生 PVT/EHPVO 的 危险 与 肝病 严重 程度 .是 
否 并 发 肝癌 、 有 否 先天 性 血栓 形成 性 疾病 有 关 。 

(二 ) 全 身 因素 主要 包括 潜在 的 遗传 或 获得 性 导致 
血 检 前 状态 的 疾病 ,对 其 识别 和 筛选 有 助 于 制定 治疗 方案 
和 评估 预后 。 

1. 恶性 肿瘤 以 及 全 身 炎症 反应 是 引起 或 共同 引起 
PVT/EHPVO 的 常见 原因 。 

2. 丹 增 生性 疾病 (典型 或 不 典型 ) 没有 癌症 或 硬化 
的 年 轻 成 年 人 ,PVT 常常 是 能 增生 性 疾病 的 发 病 表现 。 

3. 凝血 抑制 因子 缺陷 抗 磷脂 综合 征 、 阵 发 性 睡眠 性 
血红 蛋白 尿 症 . 白 寨 病 、 凝 血 因子 V leiden 变异 、 因子 工 变 
异 、 蛋 白 C 缺 陷 、 人 蛋白 S 缺陷 、 抗 凝血 酶 缺陷 ,凝血 酶 原 缺 
陷 等 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 急性 PVT 

1. 腹痛 或 腰痛 ”突然 发 生 或 数 日 内 逐渐 进展 。 如 血 
栓 不 延展 到 肠系膜 静脉 马 , 症 状 可 随 再 通 或 海绵 状 血 管 痛 
的 形成 而 完全 好 转 。 门 静脉 或 肠系膜 静脉 快速 和 完全 阻塞 
而 不 累及 肠系膜 静脉 弓 可 引起 肠 道 滩 血 ,表现 为 严重 持续 
性 腹部 绞 痛 ,有 时 伴 非 血 性 腹泻 。 

2. 全 身 炎症 反应 ”表现 为 持续 性 的 、 无 高 峰 的 发 热 和 
腹痛 。 

3. 透 壁 肠 缺 血 、 肠 坏死 的 表现 “持续 性 严重 腹痛 超过 
5~7 天 , 绞 痛 并 放射 到 背部 ,血性 腹泻 和 腹水 。 酸 中 毒 、 肾 
或 呼吸 道 失 功 能 也 提示 肠 梗死 。 病 情 进展 可 出 现 肠 穿孔 、 
腹膜 炎 ,休克 和 多 器 官 衰竭 而 死亡 。 肠 坏死 的 出 现 与 完全 
性 静脉 流出 阻塞 有 关 ( 血 栓 延 展 振 及 远 端 肠系膜 前 脉 ,此 时 
肠系膜 静脉 马 不 再 能 成 为 侧 支 途径 ), 并 反 喘 动 脉 受 讨 和 
阻塞 。 

4. 急性 胺 毒性 PVT( 常 称 急 性 门静脉 炎 ) 表 现 。 以 出 
现 感染 性 单 发 或 多 发 血 检 为 特点 ,临床 表现 包括 有 高峰 的 
发 热 高 热 伴 塞 战 . 肝 痛 ,有 时 出 现 休克 ,还 可 能 出 现 脓 毒 症 
有 关 的 胆汁 洲 积 。 血 培养 类 杆菌 局 阳性 伴 或 不 们 其 他 万 茵 
生长 。 此 时 常见 多 外 性 的 、 小 的 肝 脓 肿 。 急 性 化 脓 性 PVT 
: 染 灶 , 原 发 灶 在 临床 上 容易 被 忽视 , 害 仔细 
通过 CT 或 MRI 检 查 发 现 。 

(二 ) 慢性 PVI/EHPVO ”门静脉 主干 或 其 两 条 主楼 
分 支 的 完全 阻塞 总 伴随 门 脉 高 压 和 门 体 侧 支 循环 的 形成 。 
蔡 代 阻塞 门静脉 侧 支 的 数目 .大 小 和 部 位 在 不 同 的 患者 有 
很 大 差别 。 最 常见 的 表现 是 门 脉 高 讨 伴 反复 殉 脉 曲张 出 
血 : 以 及 脾 大 、 舱 小 板 减少 。 随 阻塞 和 阻塞 部 位 门静脉 、 胃 
案 .二 二 指 肠 和 胆道 静脉 、 虚 静脉 可 显著 扩张 .并 可 引起 大 
的 胆管 受到 压迫 和 变形 。 胆 汗 洪 积 的 出 现 提示 海绵 状 血管 
































瘤 等 因素 引起 的 胆 树 受 压 ( 又 称 门 脉 性 胆管 病 . portal 
cholangiopathy or biliopathy) 。 


【实验 室 检查 】 

血浆 急性 时 相反 应 物 常 显 著 增 高 。 肝 功能 可 能 因 肝 动 
脉 血 流 增 加 补偿 了 下 降 的 门静脉 血 流 而 维持 正常 .或 表现 
为 血清 转氨酶 水 平 瞬 时 的 、 中 等 度 的 增加 。 血 细胞 比 容 或 
血小板 计数 增高 提示 潜在 的 仿 增 生性 疾病 。 


【影像 学 检查 】 

超声 检查 可 显示 管 腔 内 高 回声 物 并 向 门静脉 及 其 分 支 
延伸 。 多 普 勒 超声 图 像 显 示 部 分 或 所 有 管 腔 血 流 缺 失 。 
CT 和 MRI 可 显示 门 脉 栓 子 ,并 帮助 判断 血栓 是 新 的 (缺少 
便 支 循环 ) 还 是 慢性 的 (出 现 海绵 状 血管 瘤 的 改变 ) 。 长 期 
门静脉 血栓 形成 可 能 会 引起 肝脏 轮廓 不 规则 (可 能 是 由 于 
血 流 的 不 匀称 所 致 ), 导致 肝 硬化 的 影像 学 表现 。CT 和 
MRI 血管 造影 比 多 普 勒 超声 更 为 敏感 ,能 显示 肠系膜 
疹 脉 。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 

1. 急性 PVT 任何 腹痛 超过 24 小 时 伴 或 不 伴 发 热 或 

腹泻 的 患者 均 要 考虑 PVT 的 可 能 ,如 怀疑 急性 PVT 则 可 

行 超声 或 CT( 平 扫 或 增强 ) 检 查 。 有 高 热 和 寒战 的 急性 
PVT 点 者 要 考虑 化 脓 性 门静脉 炎 并 行 血 培养 细菌 学 检查 . 
持续 腹痛 、 出 现 腹水 、 肠 壁 变 薄 或 增 厚 的 肠 壁 缺少 增强 显 
影 ,出现 多 及 器 衰竭 应 考虑 肠 坏 死 的 可 能 性 和 考虑 外 科 探 
查 。 对 比 增强 计算 机 断层 显 像 (CT) 或 腹部 磁 共 振 图 像 
(MRI) 有 助 于 判断 PVT 向 肠系膜 静脉 的 延伸 ,以 及 出 现 肠 
梗阻 或 门 脉 胆管 病 。 

2. 慢性 PVTAEHPVO 对 于 任何 新 诊断 门 脉 高 压 的 中 
者 都 要 考虑 。 门 浪 脉 血 流 亲 乱 、 血 栓 证 据 或 出 现 门 脉 海绵 
状 血 管 瘤 是 其 诊断 要 素 。 多 普 勒 超声 或 CT、MRI 有 助 诊 
断 。 针 对 病因 应 全 面 第 查 血栓 形成 倾向 疾病 。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1. 肠 梗 阻 具有 及 胀 伴 停止 排便 、 排 所 
表现 。 

2. 腹膜 炎 


i 等 其 他 肠 梗 阻 


腹痛 化 腹部 压痛 、 反 跳 痛 的 腹膜 炎 体 征 。 


(一 ) 急性 PVT 的 治疗 ”治疗 日 的 是 
脉 \ 防 止血 栓 延 伸 , 凡 止 肠 坏 死 和 门 脉 高 压 。 
胞 增高 者 应 使 用 抗生素 。 

1. 抗 凝 治疗 ”急性 期 抗 凝 治疗 应 使 用 低 分 子 虹 上 肝 索 
(LMWHD). 然后 昌 服 : # 法 林 使 凝血 酶 诛 活 动 度 (INR) 维 持 
。 抗 凝 治疗 叫 者 应 在 超声 下 在 第 1、3 个 月 和 
以 后 每 6 个 月 监测 : 日 前 推荐 不 管 获得 门静脉 再 通 与 否 沟 


:再 通 阻 塞 的 静 
高 热 和 血 白 细 












第 八 章 肝脏 疾病 


长 期 抗 凝 治疗 。 

发 生 EHPVO 和 开始 抗 凝 治疗 时 间 问 隔 长 .治疗 前 已 
出 现 腹水 .共存 脾 静 脉 血栓 形成 的 患者 抗 凝 再 通 效 果 差 。 
肝 硬化 合并 门静脉 血栓 的 治疗 请 见 肝 硬 化 章节 。 

2. 其 他 治疗 ”如 血栓 切除 术 、 局 部 或 全 身 溶 栓 治 疗 、 
球赛 血管 成 形 术 或 放置 支架 ,或 联合 其 中 一 些 方 法 。 外 科 
血栓 切除 后 复发 常见 ,因此 一 般 只 在 怀疑 肠 坏死 而 街 外 科 
手术 患者 进行 。 只 楼 溶 栓 治 疗 就 应 考虑 到 出 血 的 严重 不 良 
反应 危险 ,因此 应 局 限于 严重 或 进展 性 疾病 且 对 抗 凝 治 疗 
无 反应 的 患者 ,并 仔细 权衡 其 有 效 性 和 人 危险 -益处 比 。 

(二 ) 慢性 PVT/EHPVO 的 处 理 ” 主 要 是 预防 和 治疗 
骨 肠 道 出 血防 止血 栓 再 次 形成 和 治疗 门 脉 胆管 病 。 

1. 门 脉 高 压 并 发 症 的 处 理 ”与 肝 硬 化 患者 相似 。 

2. 经 颈 静 脉 肝 内 门 体 分 流 (transjugular intrahepatic 
portal systemic shunts, TIPS) ”可 恢复 血管 血 流 并 允许 在 有 
高 危 曲张 静脉 出 血 的 患者 进行 抗 凝 治疗 。TIPS 应 在 伴 或 
不 伴 肠 缺 血 .已 进行 抗 凝 治疗 或 为 抗 凝 治疗 禁忌 的 进展 性 
PVT 患者 考虑 使 用 。TIPS 也 可 运用 于 控制 曲张 静脉 出 血 
和 内 镜 治 疗 症状 性 门 脉 胆管 病 失 败 的 慢性 EHPVO 患者 
以 及 出 现 门静脉 海绵 样 瘤 而 肝 内 PV 分 支 开 放 患 考 。 

3. 解压 外 科 手 术 ”主要 包括 远 端 脾 肾 分 流 或 H 移植 
肠 腔 分 流 。 可 在 内 镜 治 疗 出 血 失败 或 有 胆道 并 发 症 、 特 别 
是 不 能 进行 TIPS 的 患者 考虑 。 





【预防 及 预后 】 

急性 PVT 的 死亡 率 可 很 高 .早期 抗 凝 治 疗 可 影响 血栓 
再 次 发 生 和 (或 ) 海 绵 状 瘤 相关 的 长 期 生存 率 。PVT 引起 
肠 梗死 可 导致 2 中 一 50 光 的 致死 率 。 因 洪 在 的 血栓 形成 
疾病 新 的 血栓 发 生 事件 每 年 约 为 5%。 胆 管 并 发 症 如 胆囊 
炎 、 胆 管 炎 或 胆石 症 可 发 生 于 5 汉 的 病例 并 可 能 严重 到 危 












及 生命 。 慢 性 艇 增生 性 疾病 的 患者 特别 是 骨 和 化 真性 
红细胞 增多 症 ,其 预后 多 与 潜在 的 血液 系统 头 乱 有 关 。 
、 布 -加 综合 征 
人 -加 综合 征 (Budd-Chiari syndrome.BCS) 是 在 励 右 心 


:心包 炎 的 情况 下 .由 肝 小 静脉 至 同 流入 有 心房 
导致 时 静脉 流出 道 堵 


堵塞 主要 是 由 于 血管 内 血栓 形成 所 致 ,性 丛 的 





的 下 腔 静 脉 连 接 处 之 间 的 任意 段 病变 
塞 所 引起 。 
形成 可 能 是 突 发 的 .也 可 能 长 期 反复 发 生 并 伴 有 血管 再 后 
和 不 同 程 


度 的 于 实 质 损 伤 和 一 系列 临床 表现 、 恨 据 静 脉 堵 
置 和 门静脉 血栓 的 有 到 .BCS 可 分 为 四 种 类 型 
DH 用 前 及 堵塞 血栓 形成 而 无 下 腔 蒋 脉 堵塞 受 太 :全 诗 稻 
脉 堵 塞 ' 血 答 形 成 伴 有 下 腔 葛 脉 堵塞 呈 尾 状 叶 代 
的 结果 ,或 下 脸 药 脉 血 恰 形成 ) :全 孤立 性 肝 同 :个 扳 立 性 下 
腑 静脉 网 。 门 静脉 血栓 形成 (PVT) 可 同时 发 生 在 约 15*， 
的 BCS 患者 。 








肥大 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 

BCS 治疗 初始 必须 考虑 阻塞 程度 ,阻塞 原因 ,肝脏 结 
构 和 功能 损害 的 严重 程度 等 问题 。 对 具有 暴发 性 过 程 或 已 
发 生 伴 有 肝 衰 竟 的 肝 硬 化 患者 应 考虑 肝 移 植 。 治 疗 的 选择 
需 根 据 每 个 患者 的 临床 情况 和 胃 肠 病 学 医生 、 介 入 放射 科 
医生 和 移植 外 科 医 生 的 密切 协作 。 





[0 【病因 与 发 病 机 制 】 


可 分 为 原 发 性 ( 原 发 于 静脉 有 关 疾 病 如 血栓 形成 .静脉 
炎 ) 和 继 发 性 (静脉 外 来 源 的 良 . 恶 性 肿瘤 压迫 ) 。 
常见 病因 有 :有 于 上 下 腔 静 脉 膜 样 跷 ;@ 遗 传 或 获得 性 
疾病 引起 高 凝 状 态 和 血栓 形成 倾向 是 BCS 的 潜在 危险 因 
素 , 可 导致 肝 静 脉 和 (或 ) 肝 上 下 腔 静 脉 的 血栓 形成 ;@@ 肿 瘤 
压迫 和 浸润 肝 静 脉 和 (或 ) 下 腔 静 脉 ,如 肾 或 虽 上 腺 肿瘤 、 后 
腹壁 肉瘤 、 肝 细胞 癌 、 下 腔 静 脉 肿瘤 ;@ 其 他 可 引起 肝 静 脉 
和 (或 ) 下 了 腔 静 脉 蛆 塞 的 疾患 ,如 肝 包 虫 病 及 肝 脓肿 ;@ 使 用 
避孕 药 是 BCS 的 一 个 偶发 因素 ,尤其 是 高 肉 激 素 含 量 药 
片 . 它 与 血栓 形成 倾向 缺陷 的 杂 合子 或 纯 合 子 状态 有 关 ; 
鲁 刍 妇 ( 通 常 是 产后 )BCS 与 肉 激 素 的 改变 .下 腔 静 脉 受 压 
和 生理 镍 商 纤 维和 蛋白 原 血 证 有 关 。 

















【病理 】 

肝 欧 脉 总 的 流出 受阻 ,肝脏 发 生 进行 性 的 广泛 小 叶 中 
央 性 洲 血 .上 肝 实质 细胞 缺 血 ,坏死 .上 肝 纤 维 化 等 病理 变化 ,最 
终 出 现实 后 性 门 脉 高 压 症 的 肝 大 、 腹 水 、 出 血性 食管 胃 静 脉 
出 张 。 


【临床 表现 】 

临床 表现 的 严重 性 取决 于 肝 静 脉 蛆 塞 的 速度 和 程度 。 
传统 上 将 BCS 分 为 上 发 性 (5%)、 急 性 (20%) 、 亚 急性 或 慢 
性 BCS(60%%) 三 种 类 型 。 无 症状 性 BCS( 无 腹水 或 腹痛 ) 约 
后 病例 的 15%. 通 常 在 检测 意外 发 现 肝 功能 轻微 异常 后 被 
诊断 。BCS 也 可 表现 为 暴发 性 肝 衰 竭 。 在 一 些 急性 BCS 
中 者 有 慢性 疾病 (如 新 形成 的 血栓 联合 之 前 形成 的 亚 临 床 
乍 检 ) 的 组 织 党 证 据 ， 肝 细胞 瘤 可 使 BCS 更 加 复杂 ,其 发 
病 率 和 其他 慢性 肝病 相似 。 

此 剧 的 临床 表现 一 般 仅 在 大 部 分 肝 静 脉 流出 道 被 阻塞 
(至少 陋 支 肝 静 脉 或 夺 上 上 腔 般 脉 发 生 阻 塞 ) 的 情况 下 才 会 出 
现 . 琢 现 为 : 

1. 腹水 琶 常见 ,化 轻 或 中 度 腹 部 不 适 、 肝 大 、 有 起 腹 
不 适 、 黄 外、 舱 脉 扩张 、 趴 部 水 旧 ， 

2. 腹痛 生性 发 作 , 伴 肝脏 增 大 和 腹水 。 
3. 下 肢 水 肿 和 药 脉 侧 支 循环 ”提示 下 腔 静 脉 的 受 讨 
或 血 人 禾 形成 






















涂 断 二 次 基于 有 时节 脉 流出 道 诸 赛 的 临床 表现 ,有 腹水 
看 肛 区 证 亚 氛 的 患者 均 应 考虑 HS 的 可 能 。 对 出 现 惫 性 
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腹痛 ,肝脏 增 大 尤其 是 伴 已 知 的 血栓 形成 倾向 性 疾病 ,或 当 
暴发 性 肝 衰 竭 伴 腹 水 的 患者 ,应 考虑 BCS 这 一 诊断 。 当 为 
难 治 性 腹水 ,尤其 是 肝 功 能 检查 相对 正常 时 ,应 排除 慢性 
BCS。 腹 水 通常 有 较 高 的 血清 -腹水 白 蛋白 梯度 , 且 总 蛋白 
在 25g/L 以 上 ,也 就 是 说 非 肝 硬 化 性 腹水 。 

实验 室 检查 以 发 现 潜在 基础 疾病 是 发 现 引起 肝 萝 脉 流 
出 受阻 解剖 异常 病因 的 重要 辅助 方法 。 彩色 脉冲 多 普 勒 超 
声 诊断 是 推荐 使 用 的 一 线 检查 方法 。 此 外 ,CT 扫描 或 MRI 
可 显示 肝 实 质 片 状 加 强 ( 这 是 所 有 肝脏 充 僵 缺损 疾病 的 特 
点 ) 的 典型 诊断 特征 。 有 静脉 阻塞 的 发 现 可 借助 彩色 多 普 勤 
超声 显影 .三 维 计算 机 体 层 摄影 术 ` 三 维 对 比 加 强 磁 共 振 血 
管 成 像 . 肝 静脉 造影 和 延迟 门静脉 显 像 的 肠系膜 动脉 造影 
(mesenteric angiography with delayed portography)、 做 共振 血 
管 造影 等 。 

肝 活 检 可 根据 特征 性 小 叶 中 心性 充血 表现 进行 诊断 并 
可 除外 同时 存在 的 肝 硬 化 。 需 注意 不 一 定 所 有 三 条 主要 的 
肝 静 脉 都 同样 程度 地 受累 于 血栓 形成 过 程 。 

介入 肝 静 脉 血管 成 像 有 助 于 确定 血栓 的 位 置 和 测定 腔 
静脉 的 压力 ,还 可 进行 经 颈 静 脉 肝 活 检 、 扩 张 术 和 (或 ) 肝 葛 
脉 和 下 腔 静脉 网 支架 植 信 术 。 如 果 计 划 行 TIPS 而 不 能 进 
行 肝 静脉 插 管 时 ,可 通过 经 腔 静 脉 穿刺 到 达 门静脉 。 

重要 的 鉴别 诊断 是 右 心 衰竭 、 缩 罕 性 心包 炎 和 凑 他 阻 
塞 性 心 源 性 因素 。 






【治疗 】 

目的 在 于 纠正 阻塞 .预防 再 阻塞 ` 纠 正门 脉 高 店 及 其 并 
发 症 以 及 以 最 小 的 测 作用 纠正 肝 功 能 损害 。 为 实现 这 些 目 
的 所 选择 的 特异 治疗 应 基于 用 静脉 回流 受阻 的 解剖 水 站、 
病因 和 生理 性 影响 。 预 后 和 治疗 结果 也 很 大 程度 上 与 盾 欧 
脉 蛆 塞 部 位 和 程度 有 关 。 

(一 ) 药物 治疗 和 并 发 症 的 治疗 

1. 抗 凝 治疗 ”除非 有 禁忌 证 ,所 有 患者 均 应 进行 。 寺 
常 最 先 使 用 静脉 内 肝素 ,之 后 用 华 法 林 或 低 剂量 阿司匹林 
长 期 治疗 。 急 性 BCS 患者 ,诊断 后 的 72 小 时 之 内 行星 期 
溶 栓 治疗 ,并 连续 24 小 时 直接 将 药物 灌注 人 形成 血栓 的 肝 
族 脉 内 。 

2. 对 症 治疗 
治疗 。 
(二 ) 介入 放射 治疗 
1 介入 支架 放置 介入 扩张 或 血管 成 形 术 





如 对 腹水 等 症状 选用 利尿 药 等 对 症 


用 于 阻塞 
.局 限 性 
符 或 阻塞 ,还 可 根据 病 办 选择 粥 样 硬化 亩 切除 术 
的 局 部 治疗 。 洒 中 脉 .经 股 毅 肪 .经 皮 经 肝 或 
J 用 注 脉 或 下 腔 诅 脉 的 治 
;发生 率 高 .因此 常 联合 
包括 ;支架 移 位 、 因 血性 形 成 和 
,上 甩 栓 塞 、 测 血 和 和 域 兴 等 












放置 可 扩张 性 支架 。 并 发 
新 生 内 膜 增生 引起 堵塞 








2. 经 颈 静 脉 肝 内 门 体 分 流 (TIPS) ”站 在 通过 在 肝 静 
脉 和 门静脉 肝 内 部 分 建立 低 阻 通道 以 使 高 压 的 门静脉 内 的 
血 流 回 到 心脏 ,起 到 建立 旁 路 和 减 压 肝 血 窦 的 作用 。 但 是 
如 果 上 腔 静 脉 肝 内 段 被 栓 子 堵塞 或 因 肝 肿 胀 而 严重 受到 压 
迫 , 使 心房 到 上 腔 溪 脉 肝 内 段 之 间 的 腔 内 压力 大 于 门 幕 
时 , 肝 内 分 流 将 不 起 作用 。 对 高 溪 状 态 引 起 的 大 部 分 肝 静 
脉 阻塞 的 BCT 综合 征 不 适合 采用 TIPS 手术 , 因 操 作 极 具 
难度 ,并 且 术 后 支架 常常 发 生 再 堵塞 。 

3. 介入 溶 栓 导管 定向 的 溶 栓 ( 尿 激酶 、 链 激酶 .组 织 
纤 溶 酶 原 复合 物 局 部 注射 ) 对 急性 发 生 的 下 腔 葵 脉 或 肝 衣 
脉 栓塞 、 没 有 严重 的 进行 性 肝 坏 死 . 时 间 上 允许 尝试 的 经 选 
择 的 某 些 BCS 病例 也 有 效果 。 溶 栓 治 疗 越 早 进行 越 好 。 
导管 定向 的 溶 栓 优 于 全 身 给 予 溶 恰 药物 。 溶 栓 治 疗 最 严重 
的 并 发 症 是 肺 栓 窒 。 

(三 ) 外 科 治 疗 

1, 外科 分 流 急性 型 和 亚 急性 型 BCS 可 选择 解除 门 
静脉 压力 的 手术 。 早 期 门静脉 减 压 是 提高 生存 和 生活 质量 
的 关键 ,一 旦 决定 减 压 手 术 应 尽早 进行 以 阻止 不 可 逆 的 于 
细胞 损伤 的 发 生 , 减 少 肝 衰竭 和 死亡 的 危险 。 减 压 分 流 后 
只 有 很 少 的 患者 需要 肝 移 植 。 

2. 外 科 血 管 置换 ”先天 性 异常 或 外 伤 损伤 引起 的 下 
腑 静脉 阻塞 可 通过 外 科 血 管 置换 解除 阻 塞 。 

3. 肝 移 植 适应 证 包括 :@ 四 暴发 性 BCS: 通 常 伴 有 大 
量 肝 坏 死 ,即使 在 紧急 分 流 ( 外 科 或 TIPS) 的 情况 下 肝脏 再 
生 也 很 少 发 生 , 因 此 必须 进行 肝 移 植 ;@ 先 天 性 代谢 性 疾病 
《如 抗 凝血 酶 下 缺陷 ) :可 通过 上 肝 移 植 纠 正 遗 传 缺陷 ;图 终 未 
期 肝病 的 BCS 患者 ;四 解压 性 分 流 (TIPS 或 外 科 分 流 手 
术 ) 失 败 或 分 流 后 失 代 偿 忠 者 ;@ 伴 广泛 门静脉 系统 血栓 形 
成 (少见 ) 的 不 能 分 流 的 门 脉 高 压 患 者 。 

对 换 肝 后 不 能 解除 高 凝 状 态 的 患者 需 接受 长 期 抗 凝 
治疗 。 














【预后 】 
发 病 速 度 , 肝 脏 失 功能 的 严重 性 、 血 栓 形 成 的 解剖 学 位 
等 和 病因 决定 了 BCS 的 预后 。 





三 、 静 脉 闭 察 性 疾病 / 肝 33 
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肝 小 静脉 闭 号 病 / 有 是 实 阻 塞 综合 征 ( hepatic veno- 
occlusive disease/ hepatie Sinusoidal obstruction syndrome, 
HVOD/HSOS) 是 一 种 以 用 大 、 虑 术 ,体重 增加 和 黄姜 为 特点 
的 临床 综合 年。 临床 过 程 严 度 不 等 .可 分 为 :@ 轻 ? 
状 可 消失 ,血清 胆 红 素 水 平 降 至 低 十 390emolLC2mg dD); 
多 中 再 :临床 症状 和 体征 进行 性 加 重出 现 腹 水 和 (或 ) 胸 噶 
渗 出 , 伺 没有 多 器 官 穴 网 (MOF): 国 重 型 :发 生 ME. 呼 吸 
硼 竟 和 (或 ) 肾 衰 况 各 (或) 下 人 竹 脑 病 。 















第 八 章 肝脏 疾病 


【病因 了 

(一 ) 毒素 和 药物 “主要 见于 食用 了 含有 吡咯 双 烷 生 
物 碱 (pyrrolizidine alkaloids,PAS) 的 植物 或 食物 ,我国 主要 
见于 土 三 七 (又 称 菊 三 七 , 含 PAS) 中 毒 。VOD 还 与 其 他 毒 
物 如 酒精 .口服 避孕 药 . 毒 油 . 特 比 蔡 芬 或 放射 性 损伤 有 关 。 

(二 ) 造血 干细胞 移植 (SCT) 及 器 官 移植 ”国外 报道 
造血 干细胞 移植 (SCT) 相 关 及 其 他 实质 性 器 官 移植 尤其 是 
肾 移植 后 发 生 VOD 的 报道 ,主要 与 硫 唑 嗓 叭 、 腕 毒 
性 有 关 。 

(三 ) 实体 肿瘤 化 疗 ”使 用 过 量化 疗 方案 的 患者 中 
VOD 的 发 生 率 很 高 。 新 的 化 疗 药物 尤其 是 吉姆 单 抗 和 奥 
佐 米 星 ( 奥 沙 利 铂 ), 有 较 多 报道 引起 肝 实 毒性 。 






































【病理 生理 学 与 组 织 学 】 

由 于 较 不 严重 的 VOD 患者 肝 小 静脉 损伤 不 显著 .而 
且 实 验 研 究 发 现 该 病 血 流 的 阻塞 最 早 发 生 在 时 塞 .已 提出 
用 肝 窗 堵塞 综合 征 (HSOS) 来 代替 肝 静 脉 闭塞 性 疾病 
(VOD) 这 一 术语 。 

早期 的 组 织 学 异常 包括 : 伴 小 叶 中 央 坏 死 的 肝 密 充血 
和 之 后 的 肝 小 静脉 纤维 性 闭塞 性 病变 . 伴 位 于 腺 泡 3 区 的 
组 织 学 损伤 。 肝 突 和 肝脏 小 静脉 内 皮 的 广泛 损伤 导致 了 涛 
血 级 联 反 应 的 激活 和 和 血 袜 形 成 。 纤 维 焉 白 性 袜子 、 
片 等 进行 性 地 堵塞 肝 罕 ,导入 肝 内 窦 后 性 从 而 出 
现 液体 注 留 (体重 增加 )、 肝 大 、 腹 水 和 黄 交 等 一 系列 的 临床 
表现 。 通常 在 发 病 几 周 后 会 发 生 纤 维 化 ， 


【临床 表现 与 辅助 检查 】 

典型 临床 表现 是 液体 湾 留 导致 的 体重 快速 增加 、 疼 痢 
性 肝脏 肿 大 和 不 明 原 因 的 高 胆 红 素 血 症 。 

在 临床 表现 和 实验 室 指标 异常 (发 现 PAI1, 轩 型 挤 胶 
原 及 其 前 体 膝 请 置 -P 了 等 的 血清 水 平 升 高 ) 出 现 之 前 . 束 可 
怀疑 有 内 皮 性 损伤 。 血 清 透 明 质 酸 .vWEF- 裂 解 恒 白 荫 AD 
AMTS13 和 CA-125 已 被 评价 作为 HSOS 的 早期 标志 。 其 
他 内 皮 损 伤 标志 如 血栓 调节 告白 和 P 选择 来 出 g 

肝 注 和 腹部 多 普 勒 超声 检查 是 一 线 的 影像 党 检查 方 
法 。 可 发 现 股 水 `. 肝 大 、 肝 静脉 变 细 和 (或 ?月 道 扩张 等 表 
现 . 然而 ,这 些 特征 都 不 具有 诊断 特异 性 .必须 结合 临床 刁 
襄 经 合 苯 虑 。 

脉冲 多 善 羊 超声 观察 到 门静脉 血 流 减少 或 章 问 可 扣 示 
VOD. 起 声 图 中 肝 动 脉 蛆 为 指数 显 癌 升 商 可 能 是 
VOD 相关 性 肝 损 伤 的 一 个 向 感 指标 。 

(了 工 可 见 肝脏 斑 片 状 增强 :CTA 或 MRA 可 除外 肝 静 
脉 流 叫 道 阴 密 :以 与 BCS 鉴别 ， 

肝 萝 脉 学 管 术 可 i 
pressure gradient, HVPG) 各 行 肝 活 粒 


脉 问 缺 乏 蝇 谷 于 力 关 ( 




































让 静脉 庄 力 妮 度 Chepatie veinous 
注 讲 有 护短 下 腔 廊 


S08Hg) 可 排除 流 蝇 道 增 上 寿 的 能 





Si 
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剖 学 因素 . HVPG 还 有 助 于 判断 预后 ,HVPG 之 20mmHg 
与 不 良 预后 相关 。 经 颈 注 脉 途径 行 肝 活 检 (TIJLB) 是 安全 
的 ,即使 是 在 凝血 功能 受 损 ( 无 须 输 注 血 制品 ) 的 情况 下 ,其 
实 通常 都 是 这 样 。TJLB 的 另 一 个 优点 是 提供 在 肝脏 不 同 
部 位 进行 多 路 径 检查 的 可 能 性 ,这 为 血 流 分 布 不 均匀 的 疾 
病 如 VOD 的 诊断 提供 了 一 项 理论 上 的 优势 。 





诊断 主要 基于 症状 和 体征 ,病史 (尤其 是 服用 土 三 七 、 
含有 或 污染 PAS 的 食物 ,以 及 SCT 史 ), 还 应 排除 可 以 混 
淆 该 病 的 其 他 疾病 ,如 病毒 感染 .移植 物 抗 宿主 病 、 继 发 性 
胆汁 淤积 性 败血症 , 心 训 和 肝脏 肿瘤 浸润 。 

常用 VOD 临床 诊断 标准 有 : 

1，Baltimore 标准 ”血清 总 胆 红 素 水 平 上 升 [ 宇 34jmol/ 
L(2mg/d)], 并 有 以 下 三 条 标准 中 至 少 2 条 :有 触 痛 的 肝 
大 ;@ 体 重 上 升 超过 基线 之 5%% ;@@ 腹 水 。 

2. Seattle 标 准 在 SCT 后 20 天 内 发 生 以 下 事件 中 
的 2 项 ;高 胆 红 素 血 症 [ 宇 34ymol/L(2mg/dl)j; @ 肝 大 
或 肝脏 源 性 右上 腹痛 ; 图 因 液体 积聚 所 致 不 能 解释 的 体重 
增加 ( 超过 基线 二 2%)。 

Baltimore 标准 更 加 严格 ,已 诊断 的 符合 
者 通常 已 处 于 疾病 的 较 严 重 时 期 。 





这 些 标准 的 患 


【治疗 】 

(一 ) 预防 ”由 于 严重 HSOS 患者 缺乏 有 效 的 治疗 方 
法 ,必须 优先 采取 预防 措施 

1. 误 服 土 三 七 是 我 国 引起 HSOS 的 主要 原因 。 应 加 
强 宣教 ,提高 民众 及 医务 人 员 警 惕 性 ，。 

2. 识别 高 危 患 者 ”主要 可 识别 的 危险 因素 有 :近期 使 
用 吉姆 单 抗 ;多 既往 VOD 病史; 名 某 种 趴 患 的 肝脏 疾病 如 丙 
型 肝炎 、 计 纤 维 化 ; 包 与 VOD 发生 危 险 相关 的 基因 多 态 性 :如 
谷 胶 汪 肽 S 转 移 酶 和 TNF-a 基因 多 态 性 已 经 被 研究 和 评价 ， 






从 还 才 进 一 步 验 证 。 对 有 i te 
性 药物 或 优化 治疗 方案 。 如 使 用 非 清除 骨 艇 性 移植 方案 ;; 









免 联合 环 实 与 其 他 及 共性 药物 以 及 全 2 ee 
治疗 ; 欧 脉 内 使 用 南非 蝇 服 白 消 安 ( 肝 册 

3. 药物 预防 ”可 劳 虚 使 用 :名 肝素 1 低 分 子 虹 肝素 。 
名 大 纤维 焦 门 多 核 介 能 去 氧 朋 酸 








仿 在 栈 。 伟 己 柄 可 可 碱 。 


(UDCAD ;作为 一 种 解 皮 剂 和 抗 细 胞 油 亡 剂 的 可 用 做 预防 
2 :是 一 种 具有 内 皮 保 护 作用 的 


性 
血管 


药物 。 包 前列腺 求 Ei ; 
扩张 剂 旦 具有 抗 栓 活 性 :- 
(二 ) 治疗 
1 六 























tee 并 通过 刘 才 
2 特异 性 治疗 
前 以 保证 红 维 熏 


除 | 路 染 来 
VOD 的 早期 应 给 
li 的 降解 . 伴 或 不 伴 抗 紫 滩 疗 ,但 发 生 严 重 
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出 血 时 应 避免 使 用 。 

去 纤维 蛋白 多 核 苷 酸 [10 一 60mg/(kg。，d) ,4 次 /日 ] 
是 一 种 具有 抗 纤维 蛋白 溶解 和 抗 栓 活性 的 多 聚 脱氧 核 昔 
酸 ,可 减少 白细胞 滚动 和 与 内 皮 的 黏附 ,降低 凝血 因子 的 产 
生 和 循环 中 PAI-1 的 水 平 。 

3. 经 颈 静 脉 肝 内 门 体 分 流 术 (TIPS) 有 助 于 解除 充血 
aa is eh VOD 患者 发 生 肾 衰竭 。 
严重 VOD 已 发 生 MOF 的 患者 一 般 不 建议 使 用 TEFS 治疗 。 

4 肝 移植 ”可 作为 那些 对 药物 治疗 无 反应 的 SCT a 
VOD 患者 的 抢救 性 治疗 。 恶 性 肿瘤 和 多 器 官 官 衰竭 的 存在 
(如 果 是 晚期 的 VOD) 是 OLT 的 禁忌 证 。 对 肝 移 植 本 身 之 
后 发 生 的 VOD， 由 于 肝脏 是 唯一 损伤 的 器 官 ,可 再 次 行 肝 
移植 作为 抢救 性 治疗 。 








【预后 】 

VOD 患者 体重 增加 的 比例 、 胆 红 素 、 腹 水 和 末梢 水 肿 
均 与 较 差 的 存活 有 关 。HVPG 之 20mmHg 是 独 ; 立 的 死亡 
预测 标志 。 
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肝 脓 肿 (liver abscess) 是 指 肝 实 质 内 单 发 或 
性 物 积 聚 ,大 ty 性 、 阿 米 巴 性 :或 泥 合 性 胺 | 利 , 是 消 
化 系统 常见 严重 疾病 。 细 菌 性 肝 月 肿 是 指 化 月 性 细菌 侵 
大 用 及 ,由 成 网 部 肝 组 织 炎症 ,坏死 、 液化 ,及 液 积 架 而 形 












成 的 肝 内 化 月 性 感染 。 在 本 章节 中 将 重点 介绍 细菌 性 盯 
脓肿 , 阿 米 巴 性 肝 腑 肿 参 见 第 十 一 篇 第 十 三 章 第 一 节 " 阿 

【流行 病 学 ] 
细菌 性 诗 脓 肿 多 继 发 于 体内 其 他 感染 ,发病 率 没有 骨 
见于 胆 





显 的 性 别 ,种族 或 地 理 差异 ,多 发 于 50 一 70 岁 .起 
道 感 染 胆管 结石 .恶性 肿瘤 ` 帅 息 梗 阻 所 
致 感染 原 菌 侵 人 肝脏 或 身体 其 他 肚 吕 感染 所 敏 菌 血 









证 。 | ] 注 脉 侵入 肝 胜 ,其 中 以 闲 尾 炎 、 
到 室 炎 最 常见 。 炎 症 性 肠 病 (尤其 是 克 罗 息 病 ) 也 是 肝 脓肿 
的 危险 因素 , 患 病 时 受 损 的 黏膜 屏障 不 能 有 效 阻挡 血液 循 
环 中 的 细菌 。 未 经 治疗 的 口腔 感染 和 细菌 性 心 内 膜 炎 所 致 
菌 血 症 同样 容易 发 展 为 细菌 性 肝 脓 肿 , 而 钝 性 或 穿 透 性 肝 
损伤 和 邻近 器 官 脓 肿 扩 大 至 肝脏 引起 肝 脓 肿 则 较为 少见 
近年 来 糖尿 病 亦 成 为 肝 旅 肿 的 易 患 因素 。 





【病原 学 】 

细菌 性 肝 脓 肿 常见 致 病菌 包括 肺炎 克 和 省 伯 杆菌 .大肠 
杆菌 金黄 色 葡萄 球菌 .变形 杆菌 、 草 绿色 链球 菌 等 。20 世 
纪 80 年 代 以 前 ,普遍 认为 引起 细菌 性 肝 脓 肿 的 病原 体 中 ， 
以 肠 道 来 源 菌 群 为 主 ,如 大 肠 埃 希 菌 及 其 他 肠 杆菌 科 。 同 
时 ,链球 菌 属 及 肠 球 菌 属 感 染 亦 不 少见 。 随 着 病原 菌 流行 
病 学 变化 及 抗生素 的 广泛 应 用 ,过 去 10 年 间 ， 在 东南 亚 , 肺 
炎 克 雷 伯 杆 菌 已 取代 大 肠 埃 希 菌 等 占据 主要 地 位 ;其 中 肺 
炎 克 震 伯 杆 菌 性 肝 腑 肿 多 伴 发 于 糖尿 病 趾 者。 


【临床 表现 】 

细菌 性 肝 脓 肿 的 症状 都 是 非特 异性 的 。 临 床上 常见 高 
热 ,全 身 乏 力 ,食欲 缺乏 ,体重 减轻 。 也 有 约 5%~~20% 患 
者 无 发 热 症状 。 约 一 半 上 患者 有 肝 区 疼痛 。 约 1/3 患者 有 恶 
心 呕吐 。 少 数 患 者 可 有 黄 辣 ,除非 继 发 于 胆道 感染 ,否则 一 
般 出 现 较 迟 。 体 格 检查 发 现 肝 大 、 压 痛 、 肝 区 另 痛 。 





Eee 

验 室 查 白细胞 计数 明显 升 高 , 核 左 移 或 有 中 诲 颗粒 
部 分 有 贫血。 大 部 分 患者 有 血沉 增 快 ,部 分 是 者 可 出 现 有 
功能 经 度 异常 (血清 AKP、GGT 多 增高 ), 同 时 应 对 患者 行 
血糖 检测 。 


影像 学 检查 】 
1. X 线 检查 “ 右 叶 肝 脓 肿 可 有 右 侧 旺 肌 升 高 ,活动 减 
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2. B 超 ”B 超 常 作为 该 病 诊 断 的 首选 。 胸 肿 前 期 . 病 
灶 :为 不 均匀 、 边 界 不 清楚 的 低 回声 区 ,周围 组 织 水 肿 可 产生 
较 宽 的 声 圈 。 肝 腑 肿 液 化 后 :表现 为 边缘 清楚 的 无 同 声 区 ， 
壁 厚 。 脓 腔 内 可 随 液化 程度 形成 不 同 的 回声 表现 。 





3. CT 检查 平 扫 时 ， 脓 腔 为 单 发 或 多 发 低 密 度 区 ` 巨 
大 脓 腔 的 内 壁 不 规则 。 病 灶 边 界 多 数 不 清 楚 , 脓 肿 经 时 稍 


高 填 且 腔 你 十 正常 胖 的 环形 带 。 增强 扫描 后 .脓肿 辟 可 星 
单 环 ` 双 环 甚 至 三 环 , 由 外 到 内 分 别 为 水 肿 、 纤 维 肉 芽 组 织 
和 炎 性 坏死 组 织 的 病理 结构 。 





感染 性 疾病 (尤其 是 胆道 感染 . 菌 血 症 者 ?出现 高 热 . 肝 
区 疼痛 及 肝 区 邑 击 痛 、 肝 大 并 触 痛 者 ,应 高 度 怀疑 。 结 合 腹 
部 B 超 .CT 和 MRI 诊 断 多 不 困难 .B 超 .CT 可 检 出 这 2cm 
的 肤 肿 病灶 ,而 MRI 可 检 出 二 2cm 的 脓肿 病灶 。 肝 穿刺 抽 
到 脓 液 即 可 确诊 。 


【鉴别 诊断 】 
1. 阿 米 巴 肝 脓 肿 ( 表 18-8-10) 
慢 , 主 要 为 发 热 . 肝 区 疼痛 及 肝 大 。 





本 病 发 展 过 程 较为 组 
如 继 发 细菌 感染 ,患者 





可 有 食欲 缺乏 \ 上 腹胀 恶心 .呕吐 , 共 至 腹泻 等 症状 。 烘 检 常 
人 天体， B 超 检查 脓肿 所 在 部 位 可 显 
示 不 均 质 的 液 性 暗 区 


六 ei 多 继 发 于 化 腑 性 昨 膜 炎 或 上 腹部 大 
ee 全 身 反 应 如 寒战 .发 热 等 和 局 部 体征 不 如 肝 脓 肿 

显 , 但 右 肩 牵 涉 痛 较 显 著 , 深 吸 气 时 尤 重 。X 线 检查 右 电 
和 世面 出 现 , 右 侧 横 爱 升 高 , 脑 肌 运动 受 限 。 

3. 原 发 性 肝癌 巨 块 型 肝癌 中 心 坏死 液化 , 继 发 感染 
时 临床 表现 与 细菌 性 肝 脓肿 相近 ,但 前 者 一 般 情况 较 差 , 肿 
大 肝 表面 不 平 有 结 节 感 或 可 触及 较 硬 的 包 块 ,血清 甲 胎 蛋 
白 及 脓肿 穿刺 病理 学 检查 有 重要 鉴别 意义 。 

4. 胆道 感染 ”多 有 右上 虱 绞 癣 及 黄 盖 .压痛 人 
讼 区 . 肝 大 及 肝 压 痛 不 明显 。X 线 检查 无 甩 肌 升 高 .运动 受 
























少 ;并 发 月 胸 或 支气管 胸膜 瘘 者 , 肋 昭 角 消 失 并 有 肺 内 阴影 。 ” 限 等 表现 ,B 型 超声 检查 肝 区 无 液 性 暗 区 。 
表 18.8-10 ”细菌 性 肝 脓肿 与 阿 米 巴 肝 脓 肿 的 鉴别 诊断 
细菌 性 肝 脓肿 阿 米 巴 肝 脓肿 
流 和 大 学 年 龄 50 一 70 岁 ,无 性 别 差 年 龄 20 一 40 岁 . 男 性 多 发 
病史 近期 有 胆道 感染 、 败 ane 可 有 阿 米 巴 肠 病史 
病史 ,肺炎 克 害 伯 杆 菌 性 肝 脓 及 多 华发 于 粮 
尿 病 患者 
症状 起 病 急 , 毒 血 症状 显著 .如 寒战 高热, 休克 、 起 病 较 视 , 病 程式 .有 个 毁 则 发 热 , 盗 计 等 症状 ， 
黄 盖 等 有 时 区 注 | 本 病 之 重要 症状 .慢性 病例 旦 衰 竟 状 
i 、 贫 在、 性 水 邮 .发 热 不 明显 
体征 黄 冯 , 肝 肿 大 不 显著 ,局 部 压痛 亦 较 轻 , 一 般 ” 黄 净 少 见 且 多 轻微 , 肝 肿 太 与 压痛 较 显著 .可 有 


无 局 部 隆起 





局 部 隆起 
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消化 系统 疾病 


细菌 性 肝 肤 肿 


阿 米 巴 肝 脓肿 











白细胞 计数 ,特别 是 中 性 粒 细胞 显著 增多 ， 白细胞 计数 经、 中 度 增高 ,细菌 培养 阴性 


贫血 , 肝 酶 升 高 , 胆 红 素 升 高 , 低 蛋 白 血 症 。 


血 培养 阳性 (50% 一 60%) 





肝 穿 刺 
组 织 病理 检查 可 见 化 脓 性 病变 


阿 米 巴 抗体 阴性 
治疗 抗生素 治疗 有 效 


【治疗 】 

(一 ) 药物 一 旦 考虑 为 细菌 性 肝 脓 肿 , 需 尽早 使 用 抗 
生 素 治疗 。 对 于 脓肿 直径 志 3cm 及 散在 小 脓肿 、 脓 肿 早 期 
且 尚 未 完全 液化 ` 局 部 中 毒 症 状 轻 者 .选择 应 用 能 覆盖 G- 
及 G 细菌 的 大 剂量 广 谱 抗 生 素 , 而 该 病 多 合并 有 厌 氧 获 
感染 ,应 加 用 抗 大 氧 菌 药 物 。 遵 循 足 量 . 全 程 的 用 药 原则 ， 
防止 耐 药 菌株 的 产生 。 同 时 对 合并 糖尿 病 患 者 应 及 时 药物 
控制 血 幅 。 
(二 ) B 超 引导 下 经 皮 肝 穿刺 抽 脓 或 置 管 引流 术 | 汀 
g 像 技术 的 广泛 应 用 ,国内 外 学 者 把 B 超 引导 下 经 皮 肝 
穿刺 拙 脓 或 置 管 引 流 术 作为 治疗 细菌 性 肝 驴 肿 的 首选 方 
案 : 指 征 为 :下 保守 洋 果 不 佳 。 名 脓肿 液化 明显 .脓肿 
矿 己 形成。 多 脓肿 直径 二 3cm 时 旦 直径 二 5cm, 经 反复 穿 
刺 抽 眩 即 可 获得 理想 疗效 :对 于 直径 三 5cm. 脓 液 多 不 易 抽 
浴 面 建议 行 喷 管 引 流 ; 对 于 腑 腑 过 10cm, 有 学 者 建议 在 B 
超 引 时下 从 不 同 部 位 向 同一 脓 腔 分 别 置 入 2 根 引流 管 以 便 





















充分 引流 :写法 血 功 能 正常 ,全 身 状 况 差 不 能 耐 受 开 股 手 
术 者 。 


外 科 手 术 治疗 ” 虽 B 赵 引导 下 经 皮 肝 穿刺 抽 脓 
着 流 术 已 成 为 治疗 细菌 性 肝 脓 肿 的 主要 手段 ,但 仍 
无 法 慑 代 外 科 玫 术 涌 疗 。 其 手术 指 征 为 :DD 经 皮 肝 穿刺 抽 
脓 或 引流 效果 不 佳 ;名 脓肿 直径 三 5cm 并 合并 中 毒 症状 重 
党 ;名 脓肿 破 漠 或 有 修 浊 可 能 者 ; 久 特 殊 部 位 脓肿 (如 尾 状 
沸 、. 及 东 外 是 的 路 种 知人 伴 有 胆道 系统 疾病 (胆石 
半身 等 与 相手 卉 ;多 合并 有 肝 硬 化 及 

志 不 能 很 好 的 配合 穿刺 者 。 而 对 于 部 分 局 限 性 于 
腔 各 、 腔 肢 旦 或 位 于 肝 胜 边 比较 大 脓肿 有 修 湿 可 能 致 感 
沁 扩 收 者 则 再 考 虑 行 肝 部 分 切除 术 。 

























〖 预 后 





90 年 代 开 始 . 外 科 于 术 引 流 成 为 治疗 的 
本 的 进步 ,多 数 烽 例 采 取 赵 声 定位 经 皮 
扣 太 曾 黎 广 湾 抗 生 素 等 非 手术 疗法 而 六 
的 扩 后 量 蓉 下 横 , 兽 琵 率 已 由 原 米 的 70% 下 降 
















近年 的 


是 


BAN 


学 50% 为 多 发 种 脓 , 肝 右 叶 多 见 .边缘 不 规则 
及 液 少 , 黄 自 色 , 细 菌 培养 可 获 虽 性 结果 , 肝 ” 脓 量 多 ,大 多 呈 棕 褐色 , 继 发 细菌 感染 可 黄白 色 ， 


80%6 为 单个 脓肿 , 肝 有 叶 多 见 , 圆 形 或 糖 圆 形 


半数 可 查 到 阿 米 巴 滋养 体 
阳性 (70% 一 95%) 
甲 硝 唑 、 氧 唑 . 吐 根 碱 等 抗 阿 米 巴 治疗 有 效 


4%~16%。 然 而 如 果 不 能 得 到 及 时 有 效 的 治疗 ,患者 可 并 
发 败血症 死亡 。 
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肝 性 脑病 
朱 畸 文 

肝 性 脑病 (hepatic encephalopathy, HE) 是 由 肝 功 能 产 
重 失调 或 障碍 所 致 \ 以 代谢 亲 乱 为 主要 特征 的 中 枢 神 经 系 
统 功能 失调 综合 征 。 有 计 功 能 失 测 或 障碍 (病史 ,临床 表现 
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名 行为 失常 和 竹 迷 以 及 神经 体征 ,在 排除 其 他 大 脑 或 精神 
疾病 后 , 即 可 诊断 为 肝 性 脑病 。HE 的 这 些 异 常 临床 表现 
的 程度 和 范围 很 广 。 过 去 采用 “ 肝 避 迷 (hepatic coma) ”, 现 
在 认为 是 HE 程度 相当 严重 的 第 四 期 .并 不 代表 HE 的 


全 部 。 


【 肝 性 脑病 的 分 型 

1998 年 世界 消化 病 大 会 (World Congress of Gastroen- 
terology, WCOG) 工 作 小 组 出 台 了 《时 性 脑病 的 定义 、 命 各、 
诊断 及 定 世 因 建 议 将 HE 分 为 A.B.C 三 型 。 

人 型 称 为 "与 急性 肝 吉 竟 相 关 的 HE”, 用 来 代替 暴发 
性 时 讲 竭 (FHF), 生 可 以 沟 免 与 慢性 肝病 基础 上 的 急性 
HE 相 混 活 。 

B 型 是 存在 明显 门 体 分 流 但 无 内 在 肝病 的 脑病 很 少 
见 . 分 流 的 原因 可 以 包括 先天 性 血管 畸形 和 在 肝 内 或 肝 外 
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水 平 门静脉 血管 的 部 分 阻塞 以 及 各 种 压迫 产生 的 门 藉 脉 高 入 体 循环 ,导致 血 氨 增高 ,高 含量 的 血 氨 能 通过 血 脑 屏障 进 
压 , 而 造成 门 体 旁 路 。 此 时 肝 活 检 显 示 为 正常 的 肝脏 组 织 人 脑 组 织 和 7 生计 中 竹 入 经 夭 及 的 于 攻 5 大 脑 对 氮 的 去 毒 
学 特征 ,但 临床 表现 与 肝 硬 化 伴 HE 的 患者 相同 。 作用 是 通过 与 e- 酮 成 二 酸 结 合成 谷 氨 酸 、 谷 氮 酸 与 氨 结 合 

C 型 相对 复杂 ,包括 了 大 多 数 的 HE, 是 在 肝 硬化 或 慢 成 谷 氨 酰 胺 ,在 大 量 三 磁 腺 苷 (ATP) 的 供 能 条 件 下 .并 消 
性 肝病 基础 上 发 生 的 ,通常 也 有 明显 的 门 体 侧 支 循环 。 两 ，” 耗 大 旦 的 辅酶 .一 成 二 酸 、 谷 氨 酸 等 重要 的 代谢 物质 而 实 
者 可 有 协 间 作用 。 沿 用 的 “ 门 体 分 流 性 脑病 (portal- ， 现 的 。 过 量 消 耗 三 羧 酸 循环 中 的 重要 中 间 产 物 一 一 “本 成 
systemic encephalopathy, PSE)” 基 本 都 是 此 型 。 根据 HE ”二 酸 则 使 大 脑 细 胞 的 能 量 供应 不 足 , 不 能 维持 正常 功能 。| 
的 不 同 表现 、 持 续 时 间 和 特性 ,C 型 还 可 以 分 为 发 作 性 、 持 ”而 大 脑 的 重要 兴奋 性 神经 递 质 一 一 谷 氮 酸 的 缺少 则 使 大 脑 | 
续 性 和 轻微 HE 等 3 个 亚 型 。 抑制 增加 。 新 近 研究 认为 , 氨 的 毒性 还 体现 在 它 直 接 作 用 

1. 发 作 性 肝 性 脑病 ”是 在 慢性 肝病 的 基础 上 在 短 时 间 于 神经 膜 ,干扰 神经 细胞 的 功能 及 其 电 活 动 . 并 干扰 谷 毛 酚 
内 出 现 意识 障碍 或 认 知 改变 ,不 能 用 先前 存在 的 有 关 精 神 失 能 神经 途径 。 晚 近 认 为 , 星 形 胶 质 细胞 是 氨 神 经 毒性 的 主 
常 来 解释 ,并 可 在 短期 内 自行 缓解 或 在 药物 治疗 后 缓解 。 发 i 形成 了 “ 星 形 细胞 学 说 "( 见 下 文 " 星 形 细胞 异常 
作 性 HE 根据 有 无 诱因 又 可 分 为 :@ 诱 因 型 :有 明确 的 可 追 。 学 说 ")。 另 外 ,通过 PET( 正 电子 发 射 X 线 断层 照相 术 ) 人 研 
踪 的 诱发 因素 ( 见 下 文 “诱因 ”);@ 自 发 型 :无 明确 的 诱发 因 ” 究 发 现 PSE 患者 脑 倪 代谢 率 升 高 , 氨 从 血 中 极 易 转移 到 脑 
素 ;@@ 复 发 型 : 指 1 年 内 有 2 次 或 2 次 以 上 HE 发 作 。 中 ,因此 即使 血 氨 正 常 也 会 发 生 脑 功能 障碍 :这 可 以 部 分 解 

2. 持续 性 肝 性 脑病 ”是 在 慢性 肝病 的 基础 上 出 现 持 ”， 释 血气 不 高 情况 下 发 生 HE 以 及 降 氨 治疗 不 一 定 能 完全 达 
续 性 的 神经 精神 异常 ,包括 认 知 力 下 降 、 意 识 障碍 、 搏 迷 基 ”到 预期 目的 的 原因 。 还 必须 重视 的 是 , 血 氨 及 其 代谢 的 异 
至 死亡 。 根 据 患 者 自制 力 和 自律 性 受 损 的 严重 程度 可 进 一 。” 常 与 其 他 发 病 机 制 有 协同 作用 。 

















步 分 为 :四 轻型 , 即 HE 工 级 (West Haven Ce 即 (二 ) 星 形 细胞 异常 学 说 ”该 假说 的 提出 是 基于 试验 
HE 本 ~~ 人 开 级 ;@ 治 疗 依赖 型 :经 药物 治疗 可 迅速 缓解 .车 。 ”和 病理 学 证 据 。 星 形 细胞 是 肝 性 脑病 中 主要 受 影响 的 细 
间断 治疗 ,症状 又 会 加 重 。 胞 ,特征 性 变化 是 呈 阿 尔 欧 海 默 (Alzheimer) J[ 型 改变 . 即 


3. 轻微 肝 性 脑病 (minimal hepatic _ encephalopathy， ”体积 增 大 , 核 变 小 且 淡 染 , 染 色 质 向 核 膜 周边 分 布 .这 种 变 
MHE) MHE 是 HE 发展 过 程 中 的 一 个 特殊 阶段 ,以 前 曾 化 缘 于 细胞 的 肿胀 。 由 于 脑 内 缺乏 鸟 揪 酸 稳 环 的 醚 . 故 脑 
称 为 * 亚 临床 肝 性 脑病 (subclinical hepatic encephalopathy、 内 清除 氨 的 主要 途径 依靠 谷 氨 酰胺 合成 .市 谷 扫 攀 胺 合成 
SHE) ,是 指 某 些 慢性 肝病 患者 无 明显 症状 性 HE( 发 作 性 ” 酶 存在 于 星 形 细胞 中 . 故 谷 氨 酸 氨基 化 生成 从 所 酰胺 的 " 解 
或 持续 性 HE 的 临床 表现 和 生化 异常 ) ,但 用 精细 的 智力 试 ”” 氨 毒 "作用 完成 于 星 形 细 胞 。 谷 气 酸 是 脑 内 下 此 的 兴 合 性 
验 或 神经 电 生理 检查 可 见 智力 、 神 经 ,精神 的 异常 而 诊断 的 神经 递 质 。 谷 氨 酰 胺 是 一 种 很 强 的 细胞 内 渗透 剂 . 其 增加 
肝 性 脑病 。 在 肝 硬 化 患者 中 的 患 ,由 于 诊断 标准 的 不 可 导致 脑 细胞 肿胀 。 研 究 发 现 脑 疹 液 和 脑 中 谷 的 含 
同 ,为 30 色 一 80 多 。 此 型 越 来 越 受到 重视 ,因为 患者 虽 形 ” 量 和 肝 性 脑病 的 程度 有 较 好 相关 性 。HE 时 , 超 基 的 氨 经 




















似 正 WA 能 为 和 应 急 反 应 能 力 减 低 , 在 从 事 高 空 作 “” 谷 亿 酰胺 合成 酶 的 作用 .不 仅 使 具有 活性 的 谷 乡 成 减 

业 、 机 械 或 驾驶 等 工作 时 容易 发 生意 外 。 少 .还 耗费 了 大 量 能 量 . 并 可 导致 谷 仅 酰胺 的 苦 积 使 胞 内 涂 

透 压 增 加 使 细胞 肿胀 .肿胀 的 星 形 细胞 的 功能 受 损 进 - -和 

【发 病 机制 】 影响 似 的 代谢 ,并 可 影响 神经 元 有 效 摄 入 或 释放 细胞 外 次 
日 前 关于 于 性 脑病 的 一 个 共同 概念 是 ;在 肝 WD 子 和 神经 递 质 的 能 力 . 出 现 HE 的 表现 。 

常 和 人 或) 存在 门 体 静脉 分 流 时 ,一 些 能 对 神经 功能 起 重要 (三 ) GABA/Bz 受 体 学 说 Y 似 基 丁 酸 (gamna ami 





作用 .主要 来 自 肠 道 的 ,正常 情况 下 能 被 肝脏 有 效 代谢 的 物 ”nobutyric acid,GABA) 是 哺乳 动物 大 脑 的 主要 抢 制 性 
质 ,未 被 于 脏 和 解 夷 和 消除 ,经 侧 支 进入 体循环 . 透 过 通天 性 。” 递 质 。 血 浆 中 的 GABA 由 谷 氮 酸 经 肠 道 细 交 从 慨 腔 有 
改变 了 的 血 脑 屏 隘 而 至 脑 部 .在 脑 组 织 内 增多 ,多 层面 地 引 ”” 栈 作用 衍生 市 来 , 肝 功 能 衰 疯 和 门 体 分 流 时 一 方 商 肝 娠 对 
起 神经 生化 的 改变 ,影响 相应 神经 递 质 系统 , 从 而 导致 神经 。 GABA 的 清除 明显 降低 , 另 一 方面 GABA 可 绕 过 肝脏 直接 
功能 秦 乱 。 因 此 于 性 脑病 的 病因 可 归结 为 各 种 原因 导致 的 ”进入 体循环 ,导致 血 中 GABA 浓度 增高 GABA 家 过 
上 功能 异常 (代谢 或 分 流 ) ,其 发 病 是 多 种 因素 共同 作用 的 。 ”异常 的 血 脑 屏 党 摄取 增加 , 蚁 冰 液 和 有 区 也 增加 
结果 ,但 确切 的 发 病 机 制 仍 未 完全 清楚 。 另外 还 在 部 分 患者 或 动物 模型 的 血 中 和 脑 消 液 中 发 现 内 源 

(一 ) 氨 中 毒 学 说 ” 氨 代 谢 率 乱 引起 的 氨 中 毒 是 HE、 性 茶 二 氮 草 类 (benzodiazepines,Bz. 属 弄 这 和 定 类 ) 物 贰 .大 及 
特别 是 门 体 分 流 性 脑病 的 重要 发 病 机 制 。 在 严重 肝脏 疾病 突 扔 后 神经 元 膜 面 的 GABA 受 体 昌 多 . 这 种 受 体 不 
时 ,主要 从 肠 道 来 源 的 氨 生 成 和 吸收 增加 .而 过 多 的 氨 由 于 仅 能 与 GABA 结合 ,在 受 体 表面 的 不同 部 位 也 能 与 巴 比 妥 
肝脏 实质 的 严重 损害 不 能 充分 通过 循环 合成 尿素 米 。 类 (BARB) 和 记 物 质 结合 . 故 称 为 GABA Bz 偶合 党 
清除 , 儿 存 在 门 体 分 流 时 , 肠 道 的 揪 未 经 肝脏 解放 而 直接 进 。 ”越级 受 体 复合 物 。 在 肝 功 能 严重 受 损 时 ,这 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


其 三 种 配 位 体 的 结合 位 点 的 亲 和 性 亦 增高 。 无 论 GABA、 
BARB 或 Bz 中 任何 一 种 与 复合 受 体 结合 后 ,都 能 促进 氮 离 
子 由 神经 元 胞 膜 的 离子 通道 进入 突 触 后 神经 元 的 细胞 质 ， 
使 腊 超 极 化 ,引起 神经 传导 抑制 。 部 分 患者 经 GABA 受 体 
阻 断 药 或 Bz 受 体 阻 断 药 治疗 后 ,症状 有 所 减轻 。 

(四 ) 假 性 神经 递 质 和 和 氨基酸 代谢 失衡 学 说 ” 肝 硬 化 








[0 失 代 偿 患 者 血浆 芳香 族 氨基 酸 AAA( 如 人 两 氨 酸 、 酷 所 酸 、 


外 包 氨 酸 ) 增 乡 而 支 链 氨基 酸 BCAA( 如 统 氨 酸 、 亮 氨 酸 、 异 这 
” 贷 酸 减少 ,两 组 氨基 酸 代谢 呈 不 平衡 现象 。 两 组 氨基 酸 在 
互相 竞争 和 排斥 中 通过 血 脑 屏 障 进入 大 脑 的 支 链 氨 基 酸 减 
少 ,而 芳香 族 氨基 酸 增多 ,使 脑 内 假 性 神经 递 质 增 多 ,而 正 
常 神经 递 质 的 合成 减少 , 当 假 性 神经 递 质 在 神经 突 触 堆 积 
至 一 定 程度 时 , 则 排挤 或 取代 正常 神经 递 质 ,致使 神经 传导 
发 生 障 碍 。 最 终 导致 夺 性 脑病 的 发 生 。 

(五 ) 色 沉 积 或 鳃 中 毒 假说 流行 病 学 资料 提示 锰 中 
村 和 肝 性 脑病 的 锥 体外 系 症状 相似 。 肝 脏 是 狂 排 港 的 重要 
器 官 , 当 其 功能 受到 影响 或 存在 门 体 分 流 及 胆汁 排泄 减少 
时 均 可 使 血 锋 浓 度 升 高 。 通 过 磁 共 振 显 像 (MRDT 加 权 
发 现 80 光 以 上 急性 肝炎 和 肝 硬 化 患者 血浆 中 锰 含 量 急剧 
增高 ,HE 患者 大 脑 基底 神经 节 中 苍白 球 密度 增高 (部 分 高 
2 一 7 倍 ) ,组 织 学 证 实 为 链 沉积 而 致 ,提示 可 能 引起 多 巴 腔 
功能 紊乱 。 链 沉积 除 直接 对 脑 组 织造 成 损伤 外 ,还 影响 5- 
HT、 去 甲 皮 上 腺 素 和 GABA 等 神经 递 质 的 功能 ,也 造成 性 
形 细胞 功能 障碍 , 且 与 氛 有 协同 作用 。 但 血色 含量 和 肝 性 
脑病 的 严重 程度 还 没有 持续 可 靠 的 相关 性 ,清除 锰 对 改善 
肝 性 脑病 患者 的 症状 和 神经 系统 征象 是 否 有 效 还 未 确定 ， 
需要 进一步 验证 。 

(六 ) 感染 近 10 年 来 注意 到 感染 不 仅 在 肝 硬 化 患者 
可 以 诱发 显 性 肝 性 脑病 ,在 没有 肝病 的 患者 严重 的 感染 也 
可 产生 肝 性 脑病 。 许 多 研究 者 认为 脓 毒 症 和 全 身 感染 在 显 
性 肝 性 脑病 发 病 中 起 了 重要 作用 。 多 种 细胞 因子 和 炎症 标 
记 已 用 来 检查 炎症 在 显 性 肝 性 脑病 发 病 中 的 作用 。 











【诱因 】 

HE 特别 是 PSE, 多 有 明显 的 诱 内 ,它们 通过 促进 毒 索 
(主要 为 含 氮 物 : 如 氨 ) 的 生成 和 进入 体循环 和 脑 组 织 的 晤 ， 
加 重 肝 蕊 能 的 扣 伤 或 改变 脑 组 织 对 毒 索 的 敏感 性 ,增强 毒 
类 对 神经 系统 的 损伤 .诱发 时 性 脑病 的 发 生 。 这 些 因 素 实 
慰 也 是 HE 预防 及 洽 疗 中 报 重 要 的 可 控制 因素 。 

1. 摄 入 过 多 的 含 氮 物质 ”如 售 优 食物 或 药物 ,或 上 消 
化 道 出 笑 ( 每 100ml 血液 约 含 20g 表白 质 ) 时 ,上 肠 内 产 迄 
增多 

2. 低 钾 性 磁 中 毒 ” 进 食 少 、 骨 吐 ,上 股海、 利尿 排 印 、 放 
腹水 、 避 增 多 症 等 均 可 导 敏 低 钾 库 症 .H 交换 
讶 入 细胞 自 诛 排 员 增加 .时 至 代谢 性 破 中 毒 .使 细胞 外 液 中 

NTE 诚 少 .有 利于 和 NEH 透 过 血 脑 屏 隘 进入 脑 细 腹 产生 毒 
证 作用 






S053 


3. 低 血 容量 与 缺 氧 ”见于 上 消化 道 出 血 ` 大量 放 腹 
水 、 利 尿 等 情况 。 休 克 与 缺 氧 可 导致 肾 前 性 氮 质 血 症 ,使 血 
氨 增 高 。 脑 细胞 缺 气 可 降低 脑 对 氨 毒 的 耐 受 性 。 

4. 便秘 ”使 含 氮 类 等 有 毒 衍生 物 与 结肠 黏膜 接触 的 
时 间 延 长 ,有 利于 毒物 的 吸收 。 

5. 感染 ”增加 组 织 分 解 代谢 从 而 增加 产 氮 , 缺 氧 和 高 
热 增加 氨 的 毒性 ;感染 和 内 毒素 导致 血清 TNF-e 水 平 增 
加 ,后 者 增加 中 枢 神经 系统 内 皮 细 胞 中 倪 的 弥散 作用 ,增加 








脑 中 狠 浓 度 。 二 
6. 低 血糖 ， 低 血糖 时 能 量 减 少 , 脑 内 去 氨 活 动 停滞 ， 
毒性 增加 。 


7. 药物 “镇静 .安眠 药 可 直接 抑制 大 脑 和 呼吸 中 枢 ， 
造成 缺 氧 ; 且 Bz 类 及 巴 比 妥 类 药物 均 可 激活 GABA/Bz 受 
体 复合 物 而 诱发 HE。 

8. 其 他 ”应 激 , 如 麻醉 和 手术 增加 肝 、 脑 、 肾 的 负担 。 


【病理 】 

急性 肝 功能 衰竭 所 残 的 HE 忠 考 的 脑 部 常 无 明显 的 解 
剖 异 常 ,但 38%~50% 有 脑 水 肿 ,可 能 是 本 症 的 继 发 性 收 
变 。 慢 性 HE 患者 可 能 出 现 大 脑 和 小 脑 灰质 以 及 皮质 下 组 
织 的 原 浆 性 星 形 细胞 肥大 和 增多 ,病程 较 长 者 则 大 脑 皮 质 
变 薄 ,神经 元 及 神经 纤维 消失 ,皮质 深部 有 片 状 坏死 ,其 至 
小 脑 和 基底 部 也 可 累及 。 


【临床 表现 】 

HE 的 临床 表现 往往 因原 有 肝病 的 性 质 、 肝 细胞 损害 
的 轻重 缓急 以 及 诱因 的 不 同 而 很 不 一 致 。A 型 HE 与 急性 
肝 功 能 衰竭 相关 ,可 无 明显 诱因 ,患者 在 起 病 数 日 内 (< 开 8 
周 ) 即 进入 希 迷 直至 死亡 , 异 迷 前 可 无 前 驱 症状 ,或 者 一 般 
无 腹水 ,营养 状态 正常 。C 型 HE 由 慢性 肝 功能 衰竭 和 大 
草 门 体 侧 支 循环 所 致 ,多 见于 肝 硬化 患者 和 (或 ) 门 腔 分 流 
手术 (特别 是 TIPS) 后 的 患者 ,以 慢性 反复 发 作 性 木 翁 与 每 
迷 为 突出 表现 , 常 有 诱因 ,如 进 大 量 蛋白 食物 ` 上 消化 道 出 
血 , 感 染 ` 放 腹水 ,大量 排 钾 利尿 等 。 在 肝 硬 化 终 来 期 所 见 
的 HE 起 病 缓慢 , 氏 迷 和 逐渐 加 深 , 最 后 死亡 。 最 常见 的 C 型 
HE 时 ,除了 总 者 有 性 格 , 行 为 改变 外 ,还 常 有 肝 功 能 严重 
受 损 的 表现 ,如 明显 黄色 腹水 ,营养 不 良 ` 出 血 倾向 . 肝 跨 
和 扑 深 样 岩 同等 , 随 着 疾病 的 进展 ,有 些 患 才 可 并 发 各 种 感 
来 , 肝 肾 综合 征 、 脑 水 肿 和 心 . 痛 、 肺 等 主要 脏 器 损 省 , 导 敏 
低 血 讨 、 少 尿 、 呼 吸 衰竭 、DIC、 异 迷 等 相应 的 复杂 临床 
表现 。 

根据 意识 障碍 程度 ,神经 系统 表现 和 脑 电 图 改变 ,采用 
West Haven 分 法 ,将 HE 自 轻 度 的 精神 改变 到 深 疆 迷 分 为 
门 期 :一 其 (前驱 期 ): 轻 度 性 格 改变 和 行为 失常 ,例如 欣 快 
激动 或 淡漠 少 言 ,衣冠 不 雅 或 随地 便 浪 。 应 答 尚 准确 ,但 丝 
词 人 不 消 且 较 缓慢 。 可 见 睡眠 改变 ,多 为 展 夜 倒 错 。 扑 况 样 


怪 闸 ( 亦 称 肝 震中 ) (flapping tremor 或 asterixis) 可 引出 。 

























检查 方法 : 嘱 患 者 两 辟 平 仲 , 肘 关节 问 定 ， 手 告 向背 侧 伸展 . 
手指 分 开 ,可 见 患 者 手 向 外 侧 偏 斜 , 治 指 关节 、 腕 关节 .甚至 
肘 与 肩 关 节 的 急促 而 不 规则 的 扑 样 拌 动 。 另 外 . 嘿 患 者 
手紧 握 医 生 的 手 1 分 钟 ,医生 能 感到 患者 拉动。 病理 反射 
多 阴性 。 患 者 脑 电 图 多 数 正常 。 此 期 历时 数 日 或 数 周 .有 
时 症状 不 明显 , 易 被 忽视 。 二 期 (昏迷 前 期 ); 以 意识 错乱 、 
睡眠 障碍 、 行 为 撩 常 为 主 。 前 一 期 的 症状 加 重 , 定 向 力 和 理 
解 力 均 减 退 , 对 时 间 、 地 、 人 的 概念 混乱 ,不 能 完成 简单 的 计 
i ee 积木 .用 2 星 等 )。 et 
这 又 党 也 很 常见 。 睡 眠 时 间 倒 错 明 显 
、 想 惧 狂躁, 而 被 看 成 一 般 精 神 病 。 
期 患 ;省 有 时 显 神经 体征 ,如 妥 反 射 亢进 、 肌 张力 增 商 、 os 
挛 及 Babinski 征 阳性 等 。 fever ie 
特征 性 改变 (0 波 )。 患 者 可 出 现 不 随 ; 运动 及 运动 失调 ， 
并 有 肝 自 。 三 期 (昏睡 期 ); 以 午睡 和 精神 错乱 为 主 ,各 种 神 
经 体征 持续 或 加 重 ,大 部 分 时 间 , 患 者 皇居 唾 状态 ,但 可 以 
被 唤醒 。 醒 时 尚 可 应 答 间 话 , 但 常 有 神志 不 清和 幻觉 。 扑 
优 闫 仍 可 引出 。 肌 张力 增加 ,四 肢 被 动 运动 常 有 抗力 。 
锥 体 束 征 常 呈 阳 性 ， 脑 电 图 有 异常 波形 (9 波 )。 四 期 ( 答 迷 
期 ) :神志 完全 赤 失 ,不 能 被 唤醒 。 浅 芽 迷 时 ,对 痛 刺 激 和 不 
通体 位 尚 有 反应 , 律 反射 和 肌 张 力 仍 亢进 ;由 于 患者 不 能 合 
作 , 扑 流 样 震颤 无 法 引出 。 深 芽 迷 时 ,各 种 反射 消失 , 肌 张 
力 降低 , 暗 孔 常 散 大 ,可 出 现 阵 发 性 咀嚼 、 躁 阵 挛 和 换 气 过 
度 。 脑 电 图 明显 异常 ( 极 慢 的 8 波 )。 以 上 各 期 的 分 界 不 很 
清楚 ,前 后 期 临床 表现 可 有 重 每 ,病情 发 展 或 治疗 好 转 时 ， 
程度 可 进 级 或 退 级 。 少 数 慢性 HE 患者 由 于 中 枢 神经 不 同 
部 位 有 器 质 性 损害 而 出 现 智 能 减退 , 共 济 失调 、 锥 体 束 征 阳 
性 或 截瘫 ,这 些 表现 可 能 暂时 存在 ,也 有 可 能 成 为 永久 性 
的 。 了 型 HE 少见 ,其 临床 症状 的 产生 源 自 门 体 分 流 , 故 类 
似 于 C 型 ,但 无 肝脏 病 的 表现 ,或 由 其 导致 门 体 分 流 的 本 
身 疾病 的 特征 。 






















【辅助 检查 】 

除 进行 常规 的 肝 功 能 、 肾 功能、 电解 质 、 血 常规 .血糖 等 
险 碍 为 发 现 肝 性 脑病 的 诱因 以 及 与 其 他 原因 引起 的 锻 迷 鉴 
划 外 ,目前 对 肝 性 脑病 常用 的 畏 助 检查 方法 包括 氨 的 测定 、 
脑 电 图 ,心理 智能 测验 .神经 生理 测试 和 神经 影像 学 检 
次 等。 

(一 ) 血 氨 ”正常 人 空腹 静脉 血 氨 为 血清 6 一 35nmol 
[全 血 40 一 70pg/dl, 动 脉 自 损 含 量 为 静脉 血 贷 的 0.5 一 2 
倍 。B 型 和 CC 型 的 症状 性 HE 多 半 有 血 氨 升 高 ,但 在 急性 
肝 衰 竭 所 敏 的 A 型 脑病 , 血 伏 多 正常 。 

(二 ) 脑 电 图 (EEG) 检 查 ” 早 在 生化 异常 或 精神 异常 
出 现 前 ,和 脑 电 图 即 已 有 异常 。 脑 电 图 不 仅 有 诊断 价值 . [| 有 

- 定 的 预后 意义 。 典 型 的 改变 为 节律 变 慢 .可 采用 电脑 分 
全 ,主要 出 现 和 散在 的 遍 性 每 秒 4~7 次 的 0 波 . 有 的 也 
出 现 每 秒 1 一 3 次 的 a 波 。 随 着 意识 障碍 车 深 丙 侧 同 时 出 











第 八 章 肝脏 疾病 


现 对 称 的 高 波 师 的 8 波及 三 相 波 。 对 于 MHE 和 工 级 HE 

脑 电 图 改变 特异 性 变化 不 强 : 但 在 排除 其 他 可 能 原因 .如 低 

人 尿毒 证 .呼吸 误 竭 .维生素 Bi 缺乏 等 之 后 仍 具 有 一 定 
的 诊断 意义 和 鉴别 意义 。 

(三 ) 神经 生理 测试 ”主要 是 各 种 诱发 电位 (EP) 的 测 

定 。 根 据 刺激 的 感官 不 同 分 为 视觉 诱发 电位 (VEP)、 脑 十 





听觉 诱发 电位 (BAEP)、 躯 体感 觉 诱发 电位 (SSEP) 和 事件 | / 


相关 电位 (ERPs)P300, 被 认为 对 MHE 的 筛选 .诊断 .疗效 
观察 等 方面 优 于 常规 EEG 检查 ,其 中 以 BAEP、SSEP、 
P300 价值 较 大 。 与 心理 智能 测试 相 比 ,神经 生理 检查 更 窜 
观 , 且 不 受 年 龄 和 教育 的 影响 ,但 其 缺点 是 检测 需要 复杂 仪 
器 。 最 近 研 究 认 为 ,VEP 检查 在 不 同人 ,不 同时 期 变化 太 
大 ,缺乏 特异 性 和 敏感 性 ,不 如 简单 的 心理 或 物力 测试 
有 效 。 

{ 四 ) 心理 智能 测试 ”使 用 各 种 心理 智能 测验 以 测试 
患者 在 认 知 或 精确 运动 方面 的 细微 改变 .如 Weschsler 成 
人 智力 量 表 。WCOG 工作 小 组 推荐 的 主要 有 4 种 :数字 连 
接 试 验 (NCT)-A、NCT-B、 数 字 - 符 号 试验 和 木 块 图 试验 , 男 
外 还 有 线 追 踪 试 验 (LTT) 和 系列 打点 试验 (SDT)。 这 几 种 
方法 相对 简便 、 易 行 . 价 廉 ,但 单独 应 用 时 敏感 性 低 . 应 至 少 
采用 2 种 或 以 上 的 方法 。 在 分 析 结 果 时 还 要 龄 ,性 

别 、 职 业 、 教 育 和 文化 程度 差异 的 影响 。 其 他 的 测试 方法 还 
有 计算 机 辅助 神经 心理 测试 等 ,后 者 不 受 上 述 因素 的 多 
智力 测验 对 于 诊断 早期 HE 包括 MHE 最 有 用 ,对 开 级 以 
上 HE 不 适用 。 

(五 ) 影像 学 检查 ”除了 有 助 于 排除 其 他 原因 的 脑病 
以 外 ,近年 在 开发 相伴 的 功能 性 检查 方面 有 很 大 进步 。CT 
检查 可 发 现 急性 HE 患者 有 脑 水 肿 ,慢性 HE 患者 多 有 不 
同 程度 的 脑 鞭 缩 。MRI 研究 表明 80 吧 以 上 的 PSE 有 不 同 
程度 的 脑 萎缩 ,45. 5% MHE 亦 有 脑 鞭 缩 。 大 多 数 肝 硬化 
患者 可 出 现 双 侧 苍 白 球 及 这 核对 称 的 Tl 加 权 信 号 
示 可 能 与 顺 磁 性 物质 锰 在 基底 神经 节 的 沉积 有 关 。 使 用 质 
子 (H; ) 磁 共振 波谱 分 析 (MRS) 检 测 慢性 肝病 患者 发 现 脑 
部 的 代谢 改变 ,包括 谷 氮 酸 或 谷 授 酌 胺 增加 、 肌 酬 :与 胆 碱 减 
少 。 谷 氮 酰 胺 可 作为 光谱 分 析 的 标志 信和 号 .这 种 改 空 比 神 
经 心理 学 检查 更 敏感 .但 MRS 与 HE 分 级 的 相关 性 仍 有 待 
进一步 研究 。 

(六 ) 临界 视觉 闪烁 频率 (CEFF) 检 测 测定 患 普 视 沉 
功能 的 变化 、. 判 定 视 同 驱 胶 质 细 郊 的 病变 .间接 反映 太 脑 胶 
质 星 形 细胞 肿胀 (Alzheimer 开 型 ) 和 神经 传导 功能 障 但 ， 
初步 研究 结果 发 现 CFF 是 发 现 和 监测 HE 的 一 项 敏感 ,i 
昔 而 可 第 的 指标 .可 对 症状 性 HE 进行 定 虹 i oi 中 
现 MHE 及 监测 。CFF 不 受 受 试 者 文化 程度 
央 索 的 影响 ,但 易 受 兴奋 剂 或 镇 功 剂 及 疲劳 等 
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【诊断 与 监 别 诊断 】 


根据 HE 的 定义 .C 型 症状 任 : HE 的 主题 浴 代 















第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


@ 有 严重 肝病 史 和 (或 ) 广 泛 门 体 侧 支 循环 分 流 ;@ 出 现 精 
神 紊 乱 、 苦 睡 或 各 迷 ;@ 有 常见 的 诱因 ; @ 存 在 明显 肝 功能 
损害 或 血 氨 增高 。 扑 流 样 震颤 和 典型 的 脑 电 图 或 诱发 电位 
的 改变 有 重要 参考 价值 。 并 可 根据 患者 意识 障碍 程度 、 神 
te 一 KK 期 的 严重 程度 区 

。 以 精神 症状 为 唯一 突出 表现 的 HE 易 被 误诊 为 精神 
| et 的 可 能 性 。 肝 性 异 
迷 还 应 与 可 引起 昏迷 的 其 他 疾病 ,如 代谢 性 疾病 (糖尿 病 、 














~ 低 血糖 ,糖尿 病 酸 中 毒 、Wilson 病 ) 、 缺 氧 、 高 / 低 钠 血 症 、 尿 


毒 症 颅 内 损伤 /创伤 . 脑 血管 意外 ( 颅 内 出 血 、 硬 膜 下 和 和 看 
膜 外 血 串 )、 脑 部 肿瘤 或 感染 、 冶 痛 、 中 毒 、 酒 精 相 关 性 、 某 些 
药物 (镇 蒂 剂 .催眠 药 , 麻 醉 剂 等 ) ,特殊 的 营养 缺乏 (维生素 
B ) 等 相 鉴 别 。 进 一 步 追问 肝病 病史 ,检查 肝 脾 大 小 、 a 
能 、 血 氨 、 相 关 影 像 学 、 脑 电 图 等 项 有 助 于 诊断 和 鉴别 诊 
诊断 MHE 的 前 提 是 除外 症状 性 HE。 wa 
群 'WCOG 工作 小 组 推荐 至 少 采用 NCT-A、NCT-B、 数 字 - 
符号 试验 和 木 块 图 试验 中 的 2 种 ,标准 试验 组 合 包括 NCT 
(A 和 B)、 线 追踪 试验 (LTT) 和 系列 打点 试验 (SDT)。 对 
上 述 神 经 智能 测试 筛选 正常 者 可 进一步 进行 神经 生理 测 
试 ,如 P300 听觉 诱发 电位 .EEG 平均 优势 频率 等 。 两 种 测 
试 或 之 一 异常 者 可 诊断 为 MHE。 有 条 件 的 ,还 可 尝试 磁 


共振 波谱 (MRS) 和 临界 视觉 闪烁 频率 (CFF) 等 检查 。 


HE 治疗 应 采取 综合 措施 。 

(一 ) 消除 诱因 必须 及 时 控制 感染 和 上 消化 道 出 血 
并 清除 积 血 ,避免 快速 和 大 筷 的 排 钾 利尿 和 放 有 吃水 。 注意 
纠正 水 .电解 质 和 酸 破 平衡 失调 。 缓 解 便秘 ,并 控制 使 用 麻 
了 本、 上 痢 、 安 距 、 镇 静 等 药物 。 当 患者 狂躁 不 安 或 有 抽 搞 时 ， 
森 用 吗 晶 及 其 衍生 物 , 水 合 氢 醋 , 哌 殖 喧 及 速效 巴 比 受 类 。 
必要 时 使 用 (常量 的 172 或 113) 地 西洋 (安定 ), 东 
次 莹 破 , 并 减少 给 药 次 数 。 异 元 晓 、 拟 茶 那 敏 ( 扑 尔 敏 ) 等 抗 
组 胺 药 有 时 可 作为 安定 药 代 用 

二 ) 支持 治疗 ”维持 内 环境 稳定 。 

. 营养 治疗 | 1 的 在 于 促进 机 体 的 
制 分 解 代 谢 - 保 持 正 氢 平 衡 。 为 减少 氮 的 米汤 
且 性 肪 六 是 限制 年 扬 质 的 报 入 。 
质疑 因为 大 多 数 F 便 化 患者 存在 营养 不 良 , 长 时 间 限 制 
信 让 饮食 会 加 重 营 养 不 良 的 严重 程度 。 且 负 氨 平衡 会 增加 
ee uk 能 使 血 损 含 莽 增高。 最 近 的 研究 显 

+ 二 报信 相 比 ,上 正常 所 人 蛋白 1. 2g/(kg。 
| 复 和 用 性 有 的 恢复 没有 人 负面 影响 。 在 
-应 把 握 以 下 原则 ;名 急 性 期 首 日 患者 
j 袖 保证 供应 能 晤 , 异 迷 不 能 进食 者 可 
日 短 基 G [请 禁 食 不 必 变 ;名 刘 性 肝 性 脑病 
门 质 援 人 量 为 1- /(kg。d). 建 
[2D 















合成 代谢 , 抑 
传统 上 建议 
日 前 这 个 建议 已 受到 




























































了 上 1 服 或 欧 脉 


使 用 支 链 氨 基 酸 制剂 ,以 增加 蛋白 合成 ;加 蛋白 质 加 双 糖 饮 
食 可 增强 机 体 对 蛋白 质 的 耐 受 ;@ 植 物 和 奶 制品 蛋白 优 于 
动物 蛋白 ,前 者 含 甲 硫 氢 酸 、 芳 香 族 氨 基 酸 较 少 , 含 支 链 所 
基 酸 较 多 ,还 可 提供 纤维 素 , 有 利于 维护 结肠 的 正常 菌 群 及 
酸化 肠 道 。 | 
2 其 他 支持 治疗 维持 水 电解 质 及 酸 碱 平衡 ,保证 每 
日 进出 水 量 的 平衡 ,保证 糖 类 和 维生素 的 供应 ;积极 纠正 低 
钙 血 症 高 钙 血 症 、 低 钠 血 症 、 低 钙 血 症 、 低 镁 血 症 及 代谢 性 
破 中 毒 ;加 强 基础 治疗 ,控制 并 发 症 ,酌情 输 注 鲜血 血浆 或 
白 蛋 白 ,提高 血浆 胶体 渗透 压 ;积极 治疗 低 氧 血 症 和 脑 水 
肿 ; 预 防 和 治疗 出 血 和 细菌 感染 。 
(三 ) 减少 肠 内 毒物 的 生成 和 吸收 
1 灌肠 或 导演 ”清除 肠 内 积食 、 积 血 或 其 他 含 氨 物 
质 ,可 用 生理 盐水 或 弱酸 性 溶液 (如 兢 醋酸 液 ) 灌 肠 , 或 口服 
或 号 饲 3% 硫酸 镁 30~…60ml 导 泻 。 对 急性 门 体 分 流 性 脑 
病 错 迷 者 用 乳 果糖 30 一 120ml/d 灌肠 作为 首选 治疗 。 
2 抑制 肠 道 细菌 生长 ”可 使 用 一 些 不 吸收 的 口服 抗 
生 素 ,如 新 性 崇 、 甲 硝 唑 等 ， 但 长 期 使 用 有 不 良 反应 。 利 福 
童 明 是 一 种 口服 后 肠 道 吸收 极 少 的 广 谱 抗生素 ,近年 来 多 
中 心 随机 双 育 对 照 临床 研究 结果 显示 其 对 肝 性 脑病 有 良好 
的 疗效 ,具有 前 受 性 好 ,起 效 快 等 优点 。 可 作为 工 一 正 度 肝 
性 脑病 的 辅助 治疗 ,推荐 剂量 是 1100mg/d* 分 2 次 口服 。 
3. 乳 果糖 (lactulose) 等 双 糖 ” 乳 果糖 在 结 肠 内 被 乳酸 
菌 , 厌 氧 菌 等 分 解 为 乳酸 和 醋酸 ;降低 结肠 PH 值 ,使 肠 上 用: 
abe er ekg 写作 用 有 助 于 肠 内 
毒性 物质 的 排出 ; 肠 道 酸化 后 ， et 
be ep en 长 , 贫 生 成 减少 。 剂 三 为 每 次 
15 一 30ml, 每 日 3~4 次 口服 ,也 可 皮 饲 。 从 小 剂 直 开始 ,以 
调节 到 每 日 排 美 2~3 次 , 凑 pH5 一 5.5 为 宜 。 乳 果糖 无 可 
性 ,常见 不 良 反应 为 他 胀 .有 时 出 现 腹 痛 、 恶 心 哎 吐 等 。 乳 
梨 醉 (B- 半 乳 视 山梨 醇 ) 也 是 一 种 类 似 的 双 糖 ,其 作用 与 乳 
果糖 相同 。 对 改善 HE 的 效果 与 乳 果 糖 相同 . 剂 基 为 30 一 
45g/d, 分 3 次 口服 。 
乳 果糖 或 利 福 萌 明 为 临床 指南 治 
发 的 首选 药物 。 
4. 含有 双 歧 杆菌 .乳酸 杆菌 等 的 微 生 态 制剂 ”可 起 民 
维护 肠 道 正常 菌 帮 ,抑制 有 害 菌 群 ,减少 毒素 吸收 的 作用 。 
(四 ) 促进 氨 的 转化 和 代谢 “日 前 有 效 的 降 氨 药物 有 : 
ODL 乌 狠 酸 天门 冬 毛 酸 (OA): OA 中 的 鸟 氢 酸 能 增 胃 
倪 基 申 合成 酶 和 乌 氮 酸 毛 基 甲 本 转移 本 活性 ,其 本 
身 也 是 鸟 氨 酸 循环 的 重要 物质 .可 估 进 屎 索 合 成 ,天门 冬 
氨 酸 可 促进 谷 氮 酰胺 合成 酶 的 活性 ,促进 脑 、 肝 、 肾 的 利用 
和 消耗 氨 以 合成 谷 氮 酸 和 谷 氨 酰胺 而 降低 血 氨 ,减轻 胶水 
种。 每 日 静脉 漳 注 20g, 能 显著 降低 HE 患者 血 然 .安全 性 
好 。@1 二 卡 尼 汀 (L-carnitine) 是 广 FF 机 体内 的 一 种 
特殊 揪 基 酸 ,是 人 体 长 链 脂 肪 酸 代谢 产生 能 盘 必 汰 的 一 种 
物质 , 近 几 年 临床 试验 证 实 有 降低 肝 硬 化 患 着 而 氨 和 疏 矢 














竺 有 益 茵 


疗 肝 性 脑病 和 预防 再 































肝 性 脑病 的 作用 ,可 试用 。 

(五 ) 调节 神经 递 质 、 改 善 神经 传导 

1. GABA /Bz 复合 受 体 阻 断 药 ”中 枢 性 Bz 受 体 阻 断 
药 氛 马 西 尼 ({flumazenilD) ， 已 试验 性 用 于 临床 .临床 和 脑 电 
图 反应 率 不 同 。 国 内 对 7 个 和 国外 对 13 个 临床 试验 的 
meta 分 析 发 现 , 氢 马 西 尼 治 疗 的 有 效 性 集中 在 肝 硬化 合并 
急性 肝 性 脑病 的 患者 ,可 一 过 性 的 改善 临床 症状 并 使 脑 电 
图 趋向 正常 。 但 各 组 报道 的 应 用 剂量 有 较 大 的 幅度 ,用 药 
方法 也 不 尽 相同 , 加 之 气 马 廿 尼 的 半衰期 很 短 , 不 能 降低 
HE 的 病死 率 ,临床 工作 中 也 不 作 推荐 。 

2. 支 链 氨 基 酸 ”口服 或 静脉 输 注 以 支 链 人 氨基酸 为 
的 氨基 酸 混 合 液 ,在 理论 上 可 纠正 氨基 酸 代谢 的 不 平衡 , 减 
少 大 脑 中 假 性 神经 递 质 的 形成 ,但 近 20 年 来 的 临床 试验 没 
有 证 实 支 链 氨基 酸 治疗 的 有 效 性 。 现 在 已 经 不 提倡 作为 此 
目的 的 使 用 。 但 是 ,供给 肌肉 支 链 氨 基 酸 减少 了 肌 和 蛋白 分 
解 ,有 利于 氨 的 代谢 。 摄 入 足 量 富 含 支 链 氨 基 酸 的 混合 液 
对 恢复 患者 的 正 氮 平衡 是 有 效 和 安全 的 。 

3. 其 他 如 多 巴 胺 能 物质 ,包括 省 隐 亭 和 左旋 多 巴 . 
阿片 类 受 体 纳 洛 闻 等 ,试验 性 疗效 不 肯定 ,也 不 作 临 床 
推荐 。 

(六 ) 人 工 肝 支持 治疗 ”主要 用 于 A 型 患者 .也 可 用 
于 临床 表现 较 重 的 C 型 患者 ,目的 在 于 清除 血液 中 的 氨 和 
其 他 毒性 物质 ,提供 正常 的 由 肝 合 成 的 物质 (如 蛋白 质 及 凝 
租 因 子 ), 纠 正 水 电解 质 京 乱 及 酸 碱 平衡 失调 , 它 还 能 提供 
上 噬 细 胞 再 生 的 条 件 和 时 间 ,也 是 等 待 肝 移植 患者 的 过 渡 疗 
法 。 临 床上 有 多 种 方式 可 供 选 择 , 如 血浆 置换 .血液 透析 、 
租 液 灌流 、 分 子 吸附 绸 循环 系统 (MARS) 以 及 生物 人 工 肝 
等 。 生物 型 人 工 肝 是 含有 猪 肝 细胞 .人 肝 细 胞 等 的 人 工 肝 ， 
已 经 运用 于 肝 性 脑病 的 治疗 ,尤其 是 急性 肝 衰 竟 , 可 有 效 降 
低 鼎 内 压 , 减 经 脑 水 肿 , 并 可 作为 于 移植 的 过 渡 疗 法 。 
(七 ) 其 他 对 了 型 HE 患者 或 C 型 某 些 与 门 体 分 流 
相关 的 自发 型 HE 患者 ,临床 上 可 用 介入 治疗 技术 或 手术 
阻 断 门 - 体 侧 支 循 环 ,以 降低 HE 的 复发 率 。 

( 八 ) 肝 移 植 ” 在 肝 性 脑病 早期 阶段 进行 肝 移植 ,可 以 
防止 脑 功 能 的 进一步 损害 。 
九 ) 对 MHE 的 预防 和 治疗 
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关键 要 增强 对 MHE 下 











要 性 的 认识 ,对 尚 危 人 群 及 早 进行 筛 查 , 早 期 预防 和 治疗 。 
对 从 危险 性 工作 的 MHE 患者 要 进行 教育 。 有 证 据 





提示 乳 果糖 可 以 改善 MHE 患者 的 认 知 和 生活 质量 。 


【预后 】 

HE 的 预后 主要 取决 于 肝 细 胞 衰竭 的 程度 。 诱 因 胃 确 
上 容易 消除 者 (如 出 血 ` 缺 钾 等 ) 的 预后 较 好 。 叶 功能 较 好 - 
硕 后 较 好 。 有 上 腹水、 黄姜、 出 血 倾向 的 患者 提示 肚 功 能 很 
差 ,其 预后 也 差 。 峻 发 性 肝 诸 增 所 歼 的 HE 预后 最 差 





【预防 】 

积极 防治 肝病 。 肝 病 患 者 应 避免 一 切 诱发 HE 的 因 
素 。 临 床 医生 应 重视 指导 肝 硬 化 患者 合理 饮食 .严密 观察 
肝病 患者 ,及 时 发 现 HE 的 前 驱 期 和 红 迷 前 期 的 表现 并 进 
行 适当 的 治疗 。 对 已 发 生 的 HE, 在 去 除 诱因 的 基础 上 首 
先 选 用 药物 治疗 和 预防 再 发 。 对 于 符合 肝 移植 指 征 . 旦 无 
手术 禁忌 证 的 HE 患者 ,可 行 肝 移植 。 
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第 九 节 肝 肿 瘤 
一 、 原 发 性 肝癌 
任 正 刚 “ 王 艳 红 


原 发 性 肝癌 (primary carcinoma of the liver. 以 下 简称 
- 瘤 ) 是 原 发 于 肝脏 的 上 皮 性 恶性 肿瘤 ,其 中 超过 90 噬 的 
高 为 肝 细 胞 癌 , 其 余 为 胆管 细胞 型 肝癌 和 混合 型 肝癌 。 







肝 


【流行 病 学 】 

在 全 世界 恶性 肿瘤 中 , 肝 细 胞 癌 的 发 病 率 男性 居 第 二 
位 ,女性 居 第 五 位 。 全 球 每 年 新 发 病例 约 70 万 .其 中 一 半 
国 。 中 国 是 肝癌 发 病 的 重 灾区 ,2010 年 统计 显示 
中 国 的 发 病 率 男性 为 34.710 万 .女性 为 13.7 10 万 ;全 六 
率 男 性 高 达 34. 1710 万 .女性 为 13. 1710 万 。 






【病因 与 发 病 机 制 了 
(一 ) 病毒 性 肝炎 ” 乙 型 肝炎 病毒 CHBVWY 及 历 型 是 发 
发 生 有 关 ， 在 亚洲 ( 吕 本 除外 )HBV 感 
病 项 在 原 发 性 肝癌 的 患者 中 .有 乙 
者 占 80 站 以 上 。 队列 倒 33 


丛 性 较 普通 人 嫩 






订 过 (HCV) 和 肝癌 


染 是 


型 肝 
显示 ,有 HBV 月 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 








病毒 载荷 量 和 患 肝 癌 的 危险 性 呈正 比 。 在 欧洲 ,北美 以 及 
日 本 ,HCV 感染 是 肝癌 的 主要 发 病因 素 。HCYV 在 日 本 肝 
癌 患 者 中 的 阳性 率 为 80%%~~90%; 意 大 利 为 4 中 一 66%%; 
美国 为 30% ~50%%。 结 果 显 示 , HCV 抗体 阳性 的 人 群 较 
阴性 的 人 群 患 肝癌 的 危险 性 高 15 一 20 倍 。 其 中 伴 有 肝 纤 
维 化 或 肝 硬化 者 发 生 肝 癌 的 风险 要 显著 高 于 无 肝 纤维 化 或 
中 肝 硬 化 者 。 

(二 ) 黄 曲 老 毒 素 ”流行 病 学 上 黄 曲 霉 毒素 (aflatoxin 
Bl1,AFB1) 与 肝癌 有 密切 的 关系 ,在 我 国 的 东南 沿海 气候 
温暖 ,潮湿 ,适宜 于 黄 曲 短 的 生长 ,谷物 中 黄 曲 签 毒 泰 的 污 
染 较为 普遍 ,这 些 地 区 也 是 肝癌 的 高 发 地 区 。 研 究 表明 ， 
AFB1 的 摄 入 量 与 肝 瘤 的 死亡 率 呈 正 相 关 。 迄今 为 止 ， 
AFBIl 是 已 知 最 强 的 致癌 物 , 可 使 多 种 动物 发 生 肝 瘤 ,但 尚 











进一步 增加 了 HBV 感染 人 群 患 肝癌 的 危险 性 。 

(三 ) 代谢 因素 ” 随 着 生活 方式 的 改变 ,代谢 因素 与 肝 
瘤 的 关系 受到 关注 。 糖 尿 病 患者 较 对 照 人 群 患 肝癌 的 风险 
高 2.5 信 ;西方 研究 提示 ,肥胖 和 非 酒 精 性 脂肪 肝 成 为 西方 
发 达 国 家 肝癌 的 重要 发 病因 素 , 并 认为 是 美国 肝癌 发 病 率 
提高 的 重要 原因 。 

(四 ) 长 期 饮酒 和 抽烟 ”可 增加 患 肝 瘤 的 危险 性 ,特别 
是 增加 HBsAg 阳性 患者 患 肝癌 的 危险 性 。 在 台湾 一 项 前 
哆 性 的 研究 中 ,HBsAg 阳性 患者 发 生 肝 癌 的 相对 危险 性 为 
13. 1 一 19.2, 而 HBsAg 阴性 患者 有 长 期 饮酒 和 抽烟 习惯 
者 患 肝癌 的 相对 危险 性 为 17. 9 一 26. 9。 在 我 国 的 肝癌 高 
发 区 ,有 肝癌 的 家 族 聚 集 现象 ,提示 肝癌 具有 遗传 的 倾向 ， 
尚 待 进一步 研究 证 实 。 





【病理 】 

原 发 性 肝 瘤 主要 有 三 种 类 型 , 肝 细 胞 型 肝癌 .胆管 细胞 
型 肝癌 和 混合 型 肝 瘤 。 约 4/5 为 肝 细 胞 型 肝癌 ,1/5 为 胆 
管 细胞 型 肝 瘤 和 混合 型 肝癌 。 

(一 ) 组 织 学 分 型 ”分 为 肝 细 胞 辣 (hepatocellular car- 
cinomas HCC) .胆管 细胞 型 肝 瘤 (cholangiocarcinoma) 利 混 
全 细胞 型 肝癌 ,其 中 趋 过 90% 为 肝 细 上 胞 癌 。 

1. 肝 细 胞 型 ”大 多 伴 有 上 肝 人 硬化 。 摘 细胞 旦 多 角形 . 术 
大 .入 仁 明显 . 胞 质 丰 窗 。 辣 细胞 排列 成 偶 状 或 索 状 , 癌 巢 
之 问 有 平谷 的 血 实 。 瘤 细胞 有 回血 实 内 生长 的 趋势 。 肿 瘤 
分 化 程度 按 Edmondson 标准 分 四 级 . 工 级 分 化 坡 好 , 疗 细 
胞 形态 和 正堂 用 组 胞 相似 :区 级 分 化 最 差 : 瘤 细胞 核 大 , 形 
态 变 异 大 -用 细 胞 瘤 中 以 正 、 亚 级 为 多 见 , 同 一 病例 的 癌 组 
组 可 呈现 不 同 的 分 化 程度 。 透明 细胞 癌 居 肝 细 胞 癖 

约 占 10 区 . 届 分 化 较 好 的 肝 细 胞 型 肝癌 。 纤 维 板 
旬 玖 的 一 种 特殊 类 型 ,以 将 细胞 梨 间 出 现 大 
行 排 旨 的 板 层 状 纯 维 组 织 为 特点 ,多 见于 年 轻 人 , 常 不 
有 BV 感染 和 肝 便 化 , 申 胎 重 扯 多 为 低 深度 阴性 ,但 预 













































2. 胆管 细胞 型 癌 细 胞 旦 柱状 或 立方 状 , 胞 质 嗜 碱 
性 ,无 胆汁 小 滴 , 偶 有 黏液 分 泌 ; 排 列 成 腺 泡 、 瑟 或 乳头 状 ; 
间 质 组 织 多 。 

3. 混合 型 癌 组 织 中 部 分 似 肝 细胞 ,部 分 似 胆管 细 
胞 ,或 细胞 形态 介 于 二 者 之 间 。 

(二 ) 转移 肝癌 是 高 转移 潜能 的 恶性 肿瘤 。 研究 显 
示 , 即 使 直径 一 2cm 的 小 肝癌 ,有 20% 的 肝癌 结 节 发 现 有 
微血管 的 侵犯 。 肝癌 的 转移 包括 了 肝 内 转移 和 肝 外 的 远 处 

1. 肝 内 转移 肝 内 血行 转移 发 生 最 早 , 也 最 常见 ,是 
肝癌 切除 术 后 早期 复发 的 主要 原因 。 肝癌 容易 侵犯 门静脉 
而 形成 癌 栓 。 时 欧 脉 也 可 发 生 癌 性 后 ,进一步 侵犯 下 腔 静 
脉 , 甚 至 达 右 心 腔 。 

2 远 处 转移 “加 血行 转移 :以 肺 转移 最 常见 ,其 他 党 
兄 的 转移 部 位 有 骨 、 肾 上 腺 . 肾 、 脑 和 软组织 。 人 @@ 淋 巴 转移 : 
肝 门 淋巴 结 转移 最 常见 ( 占 12. 6%) ,也 可 转移 至 主动 脉 
旁 、 胰 周 、 锁 肯 上 淋巴 结 。 图 种 植 或 直接 浸润 :腹腔 种植 可 
形成 腹腔 肿块 ,种 植 于 腹膜 可 形成 血性 腹水 。 肝 瘤 也 可 直 
接 浸润 临近 的 器 官 如 肠 肌 、 轩 、 十 二 指 肠 和 结肠 等 。 





【临床 表现 】 

(一 ) 症状 

1. 亚 临床 肝癌 或 小 肝癌 ”肝癌 起 病 隐匿 ,不 少 肝 瘤 是 
在 体检 或 普查 中 发 现 ,这 些 肝癌 患者 既 无 症状 也 无 体征 ,只 
表现 为 甲 胎 蛋 白 升 高 和 影像 学 上 的 肿块 ,这 些 患者 称 之 为 
“ 亚 临床 肝 瘤 >。 在 这 些 亚 临床 肝癌 中 ,大 部 分 肝癌 直径 < 
5cm, 称 之 为 “小 肝 痛 ”。 故 多 数 小 肝癌 为 " 亚 临床 于 冶 ， 但 
也 有 肿瘤 直径 >5cm, 没 有 症状 和 体征 的 , 故 亚 临床 盾 瘤 也 
包括 了 一 部 分 直径 >5cm 的 肝癌 。 

2. 肝癌 的 症状 。 肝 区 疼痛 乏力 、 食 欲 缺乏 、 消 要 是 
最 具有 特征 的 临床 症状 。 一 旦 出 现 症状 而 来 就 诊 者 则 大 
多 已 处 于 中 晚期 。 不 同 阶段 的 肝癌 .其 临床 表现 有 明显 
的 差别 。 

Q) 肝 区 疼痛 :最 常见 ,多 为 肝 区 的 间 敬 或 持续 性 的 名 
痛 或 胀 痛 ,由 冶 肿 迅速 生长 使 包 膜 细 紧 所 致 。 如 甩 奖 公 儿 
及 肌 ,疼痛 可 放射 至 右 肩 ; 左 叶 肝癌 可 出 现 上 腹 疼痛 ,可 被 
误诊 为 涡 疡 病 、 胃 炎 等 。 向 右 生长 的 肿瘤 可 致 右 腰 疼痛 。 
突然 发 生 的 剧 交 的 肝 区 疼痛 或 腹痛 提示 有 冶 结 节 的 破 变 出 
血 , 可 有 县 水 ,版 腊 刺激 征 和 休克 的 体征 。 

(2) 消化 道 症 状 :食欲 缺 乏 、 消 化 不 良 ` 恶 心 \ 呕 此 ,内 
缺乏 特异 性 而 易 被 忽视 。 上 腹水 或 门静脉 癌 栓 可 时 至 腹 胀 、 
股海 等 症状 。 

(3) 消耗 表现 :乏力 .消瘦 ,全身 衰弱 ,晚期 少数 患者 可 
旺 恶 病 质 状 。 

(4) 发 热 ;一 般 为 低热 , 偶 达 39C 以 上 ，* 呈 持续 性 或 午 
后 低热 或 地 张 型 高 执 

(5) 转移 灶 症 状 :有 时 成 为 肝癌 的 首发 症状 ， 如 转移 




































至 肺 可 引起 咳嗽 ,咯血 ,胸膜 转移 可 引起 胸痛 和 血性 胸水 。 
肺动脉 及 其 分 支 癌 栓 栓塞 ,可 突然 发 生 严重 的 呼吸 困难 、 低 
氧 血 症 和 胸痛 。 癌 栓 阻 塞 下 腔 静 脉 .可 出 现 腹水 .下 肢 严重 
水 肿 ; 阻 塞 肝 静 脉 可 出 现 Budd-Chiari 综合 征 。 骨 转移 可 引 
起 局 部 疼痛 或 病理 性 骨折 。 转 移 至 消 柱 或 压迫 疹 信 神经 
引起 局 部 疼痛 和 稚 竣 。 颅 内 转移 可 出 现 相应 的 症状 和 体征 
甚至 脑 疝 而 突然 死亡 。 

(6) 伴 癌 综合 征 : 有 时 可 先 于 肝癌 本 身 的 症状 出 现 。 
常见 的 有 :@ 自 发 性 低 血 糖 :见于 10%~30% 的 患者 , 系 
因 肝 瘤 细 胞 的 异 位 分 弯 胰 岛 素 或 胰岛 素 样 物质 ;或 肿瘤 
抑制 胰岛 素 酶 或 分 泌 一 种 胰岛 B 细 胞 刺激 因子 ; 亦 可 因 肝 
癌 组 织 过 多 消耗 和 葡萄糖 所 致 。 严 重 时 可 引起 昏迷 ,休克 
而 导致 死亡 。 四 红 纳 胞 增多 症 :2 兴 一 10 闻 患者 可 发 生 ， 
可 能 系 循环 中 红细胞 生成 素 增多 引起 。 图 其 他 :罕见 的 
有 高 脂 血 症 、 高 铺 血 症 、 类 癌 综 合 征 、 性 早熟 和 促 性 腺 激 
迷 分 泌 综合 征 、 皮 肤 中 啉 症 和 异常 纤维 蛋白 原 血 症 等 ,可 
能 与 是 冶 组 织 的 异常 蛋白 合成 , 异 位 内 分 泌 及 中 啉 代谢 
紊乱 有 关 。 

(二 ) 体征 

1. 肝脏 肿 大 ”进行 性 肝 大 为 最 常见 的 体征 之 一 。 肝 
质地 坚硬 ,表面 及 边缘 不 规则 , 常 呈 结 节 状 ,少数 肿瘤 深 埋 
于 肝 实 质 内 者 则 肝 表 面 光 滑 , 伴 或 不 伴 明显 的 压痛 。 肝 右 
叶 脐 面 癌 肿 可 使 右 侧 甩 肌 明显 抬 高 。 

2. 脾 大 多 见于 合并 上 肝 硬 化 门静脉 高 压 的 病例 。 门 
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议 脉 或 下 腔 静 脉 癌 栓 或 肝癌 压迫 门静脉 或 下 腔 静 脉 也 能 引 
起 充血 性 脾 大 。 

3. 腹水 草 黄 色 或 血性 ,多 因为 合并 肝 硬 化 、 门 静脉 
高 压 门静脉 或 下 腔 静 脉 癌 栓 所 致 。 腹 腔 内 种 植 可 引起 血 
性 腹水 ,肝癌 破裂 可 从 腹腔 内 抽出 不 凝血 。 

4. 黄 瘟 ” 当 瘤 肿 广泛 浸润 可 引起 肝 细 胞 性 黄 癌 ; 如 侵 
犯 或 压迫 肝 内 胆管 或 肝 门 淋巴 结 压迫 肝 管 可 引起 梗阻 性 
黄姜 。 ; 

5. 转移 灶 相 应 的 体征 ”可 有 锁骨 上 淋巴 结 肿 大 .胸膜 
转移 可 出 现 胸腔 积 液 或 血 胸 。 骨 转移 可 有 局 部 压痛 .有 时 
可 出 现 病理 性 骨折 。 兰 角 转 移 压 迫 脊 散 神 经 可 表现 截瘫， 
颅 内 转移 可 出 现 偏瘫 等 神经 病理 性 体征 。 


【临床 分 期 

肝癌 的 分 期 主要 有 国际 抗 癌 联盟 的 TNM 分 期 
(TNM) 、 巴 寨 罗 那 肝 癌 分 期 (BCLC)、 意 大 利 肝癌 分 期 
(CLIP) .Okuda 分 期 ,日 本 整合 计 分 (JIS) 等 分 期 系统 。 日 
前 的 分 期 系统 大 多 整合 了 肝 功 能 状态 和 体能 状态 ,如 西 班 
牙 的 BCLC 分期。 该 分 期 不 仅 包括 肿 冶 的 大 小 、 数 目 、 血 管 
侵犯 : 远 处 转移 ,也 包括 了 体能 状态 评分 、 肝 功能 Child- 
Pugh 分 级 。 而 且 , 在 循 证 医学 证 据 的 支持 下 ,也 明确 了 不 
同 分 期 肝癌 的 治疗 方法 。 因 此 , 巴塞罗那 肝癌 分 期 
(Barcelona Clinic Liver Cancer, BCLC) 为 国际 上 广泛 应 用 。 
该 分 期 如 图 18-8-3 所 示 : 























分 期 A~C 分 期 D 
Child-Pugh A-B;PS 0~2 Child-Pugh C;PS>2 
| 
| | | | 
早期 A 中 期 B 晚期 C 终 未 期 D 
<3em: 单 结 节 多 于 3 个 ， ”有 门静脉 侵犯 ， 
十 御 ed 淋巴 结 转移 ,或 
PS0 PS0 远 处 转移 ;PS 1~2 
单个 多 个 | 
肝 外 转移 
胆 红 烷 /门静脉 高 压 
升 高 一 伴 发 疾病 
正常 爱 有 | 有 
手术 切除 | [ 肝 移植 | [酒精 注射 出 频 | [化 疗 检 寒 新 药 临床 









































随机 对 照 试 验 
3 生生 存 率 20%~40% 


洽 全 性 治疗 


性 对 证 支持 
:生存 率 509%~709% 


1 年 生存 率 10% 





























图 18-8-3 巴塞 罗 那 肝癌 分 期 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


人 


由 肝癌 本 身 或 并 存 的 肝 硬化 引起 ,常见 于 病程 
期 ,是 Rs 

(一 ) 肝 性 脑病 常 为 终 末 期 肝病 的 并 发 症 , 占 死亡 原 
因 的 34.9%。 消 化 道 出 血 .大量 利尿 或 高 蛋白 饮食 等 是 党 
见 的 诱因 。 
| (二 ) 消化 道 出 血 占 死亡 原因 的 15. 1%。 合 并 肝 硬 
型 化 或 门静脉 \ 肝 静脉 瘤 栓 者 可 因 门 静脉 高 压 而 引起 食管 或 
冒 底 静 脉 曲 张 破裂 出 血 。 也 可 因 胃 肠 黏膜 糜烂 . 雍 血 机 制 
障碍 而 出 血 。 

(三 ) 肝癌 结 节 破裂 出 血 ”发生 率 为 9%~14%。 肝 
的 组 织 坏死 ,液化 可 致 自发 破裂 或 因 外 力 而 破裂 。 如 限于 
包 膜 下 可 有 和 急 又 疼痛 ,肝脏 体积 迅速 增 大 ;车 破 入 腹腔 引起 
急 腹 痛 . 腹 膜 刺激 征 ,严重 者 可 致 出 血性 休克 或 死亡 。 

(四 ) 血性 胸 腹 水 、 脑 面 肝癌 可 直接 浸润 或 经 血 流 或 
淋巴 转移 引起 血性 胸水 ,常见 于 右 侧 。 血 性 腹水 可 因 腹 腔 
种 植 转 移 或 肝 硬 化 凝血 障碍 而 致 。 

(五 ) 继 发 感染 、 因 癌 肿 长 期 消耗 ,机体 抵抗 力 减 弱 
尤其 在 放射 或 化 学 治疗 后 血 白细胞 F 降 者 , 易 并 发 各 种 
染 , 如 肺炎 . 肠 道 感染 、 自 发 性 细菌 性 腹膜 炎 等 。 











程 的 晚 
























(一 ) 病史 和 体检 ”多 发 于 男性 ,既往 有 慢性 病毒 性 肝 
2 一 酒 史 、 非 酒 精 性 脂肪 肝病 史 , 可 有 慢性 肝病 或 肝癌 
族 史 ,了 解 有 无 肿瘤 病史 和 治疗 情况 。 近 期 有 无 肝 区 不 

、 发 热 、 黄 站 .上 腹 块 . 黑 便 、 出 血 倾向 . 少 尿 、. 意 识 隘 碍 
等 表现 ， 栖 体 要 注意 肝 硬 化 和 门 脉 高 庄 体征 。 

(二 ) 辅助 检查 

1. 辅助 检查 ”对 于 超声 检查 发 现 肝 脏 可 疑 占 位 性 病 
变 的 患者 , 击 要 进行 动态 增强 CT 或 MRI 检 查 ,以 确定 肝 
病 的 诊断 。CT 诊断 肝癌 的 敏感 性 和 特异 性 分 别 为 55 芭 一 
80 光 利 | 89 光 一 96 光 ;MRI 的 敏感 性 和 特异 性 为 70% 一 
虹 % 和 77% 一 93%。CT 和 MRI 检查 显示 肝癌 的 特征 性 
改变 为 动脉 期 的 快速 强化 ,而 门静脉 期 或 实质 期 消退 。 根 
据 美国 肝病 全 究 协会 (AASLD) 指 南 . 有 肝 便 化 背景 的 串 
着 ,肝脏 肥 结 季 直径 一 1.0cm:(CT 或 MR 

: 者 即 可 诊断 为 肛 细 看 
1, 结 季 .指南 建议 每 3 个 月 工 次 的 密 
结 节 增 大 超过 1.0em. 则 可 用 上 -法 确定 肝 疾 
对 王 ( 了 或 MRI 表 钢 不 具有 肝癌 特征 的 结 节 , 可 进 
敌 笑 徐 进 行 和 确诊. 山 于 上 时 穿刺 活检 有 2 儿 一 3 兴 患 者 可 发 
车 侍 道 利 箱 ,下放 窦 制 活检 有 20 癌 一 30%% 患 者 有 假 朋 性 ， 
宪 师 让 确定 啡 ? 9 指 征 及 判断 结果 。 

IC 对 用 疗 分 期 .治疗 方 案 的 选择 项 后 佑 让 、 治 
对 肝病 患者 移植 曾 评 佑 和 移植 后 湖 
DG 和 Acetata 公有 显影 可 明显 提高 
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9 诊 内 

















打 后 随访 有 较 大 优势 。 








访 也 有 重 ， 
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肿瘤 诊断 和 分 期 的 准确 性 。 

2. 血清 学 检查 ”AFP 作为 传统 的 肝癌 标志 物 ,可 用 于 
肝癌 诊断 的 补充 ,特别 有 助 于 那些 缺乏 CT 或 MRI 肝癌 特 
征 性 改变 的 肝脏 结 节 的 鉴别 诊断 。 尽 管 AFP 具有 一 定 的 
假 阳性 ,但 对 于 AFP 值 超过 400pg/ml 的 患者 ,在 排除 继 发 
性 肝癌 .生殖 腺 肿瘤 或 活动 性 肝病 情况 下 ， 对 肝癌 的 诊断 具 
有 重要 价值 。 肝 癌 根 治 术 后 定期 复查 AFP 亦 是 判断 肝癌 
治疗 效果 及 监测 是 否 复发 的 重要 指标 之 一 。 

其 他 肝癌 标志 物 的 检测 :鉴于 AFP 的 阳性 率 和 特异 性 
有 限 , 其 他 肝癌 标志 物 的 研究 有 重要 的 临床 意义 。 但 迄今 
为 止 ,AFP 以 外 的 肝癌 标志 物 的 研究 进展 不 大 。 

乙肝 .丙肝 病毒 标志 物 应 常规 检查 。CEA、CA19-9 检 
查 有 助 于 排查 其 他 消化 道 肿 瘤 。 








【鉴别 诊断 】 

原 发 性 肝癌 有 时 需 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

(一 ) 继 发 性 肝 瘤 。 继 发 性 肝癌 大 多 为 多 发 性 结 节 , 临 
床上 大 多 无 肝病 背景 ,血清 AFP 多 昌明 性 ， 但 其 他 血清 标 
志 物 如 癌 胚 抗原 .CA19-9 糖 抗 原 性 。 胸 腹部 CT、 胃 
镜 , 肠 镜 等 检查 可 能 发 现 原 发 癌 。 除 少数 来 源 于 胃 、\ 且 腺 、 
结肠 的 继 发 性 肝癌 病例 外 , 肝 穿 WE 检 有 助 于 鉴别 原 发 性 
肝癌 和 继 发 性 肝癌 。 

a 肝 硬化 、 慢 性 肝炎 ”需要 鉴别 的 主要 有 两 种 悄 
况 :一 是 AFP 升 高 。 慢 性 肝炎 活动 可 引起 AFP 升 高 ,但 多 
Eiendiel pi 恢复 . 转 贷 栈 恢复 正 
常 ,AFP 可 逐渐 下 降 , 并 恢复 正常 ;而 肝 痛 引起 的 AFT 升 
高 ,血清 AFP 水 平 会 逐步 升 高 ,不 随 肝 功能 的 恢复 而 下 降 。 
通过 同期 检测 AFP 和 肝 功 能 多 可 鉴别 。 二 是 肝 硬 化 结 节 
肝 硬 化 结 节 有 时 和 小 肝癌 难以 鉴别 ,如 超声 检查 可 表现 肝 
内 低 回 声 结 节 或 高 回声 结 节 ;CT 表现 为 低 密度 占 位 。 但 
通过 增强 CT 或 MRI, 以 及 超声 造影 ,多 可 以 鉴别 。 

(三 ) 肝 脓 肿 pti eat 
白细胞 总 数 及 中 性 粒 细胞 增高 ,反复 多 次 超声 检查 常 可 发 
现 脓 及 的 液 性 暗 区 ,四 周 多 有 较 厚 i 症 反应 区 ,增强 CT 
可 见 到 肿块 则 边 的 炎症 反应 带 。 在 超声 导 引 下 诊断 性 呈 穿 
刺 或 抗菌 药物 试验 : 



















ee gD a 鉴别 
造影 .增强 CT 或 MRI 检查 。 有 了 时 知 要 穿 页 
在 方 能 确诊 。 参 见 本 和 节 “ 用 脏 良 性 








【治疗 】 

显 期 发 现 和 中期 治疗 是 改 中 
而 规范 化 的 治疗 是 获得 最 佳 治疗 效果 的 保证 对 于 叶 淖 
规范 化 治疗 .国际 上 有 BCLC 指南 (加 AASLD 指南 )、H [六 











的 -HCC 指南、 亚洲 肝癌 诊治 共识 等 。2011 年 在 卫生 部 
的 指导 下 ,我 国 也 制定 了 肝癌 诊治 规范 。 

总 体 而 言 ,肝癌 的 治疗 可 分 为 根治 性 治疗 和 姑息 治疗 。 
根治 性 治疗 包括 肝脏 移植 .手术 切除 和 局 部 消融 治疗 ;姑息 
性 治疗 如 肝 动 脉 化 疗 栓塞 ,系统 性 化 疗 和 分 子 靶 向 治疗 . 放 
射 治疗 .中医 中 药 治疗 等 。 西 方 的 指南 对 于 根治 性 治疗 适 
应 证 限制 比较 严格 ,亚洲 的 指南 相对 较 宽 。 

(一 ) 治疗 前 评估 

1. 肿瘤 情况 ”依据 上 腹部 增强 CT/ 增 强 MRI、 胸 部 
CT 放射性 核 索 骨 扫描 ,头颅 CT.PET-CT。 

2. 肝 功 能 状态 (Child-Pugh 评分 ) ”依据 总 胆 红 素 
(CTB) ` 白 蛋白 (A) 凝血 酶 原 时 间 (PT)、 有 无 肝 性 脑病 及 
腹水 。 

3. 全 身 情况 ”依据 ECOG 评分 。 

4. 有 无 系统 性 合并 症 ” 如 心 、 肺 功能 ,糖尿 病 等 : 血 、 
屎 ,类 常规 , 晴 荔 能 .糖化 血红 和 蛋白 ,心电图 ,心脏 超声 、 肺 功 
能 等 。 

(二 ) 治疗 方案 ”根据 肝癌 治疗 指南 和 共识 ( 见 下 文 ) 
决定 治疗 方案 。 

1, 外科 手术 治疗 
肝 移 植 。 

肝 切 除 是 传统 的 根治 性 治疗 方法 ,根治 性 切除 后 5 年 
生存 率 在 50 欠 以 上 ,目前 仍 为 肝癌 的 首选 治疗 。 手 术 切 除 
的 指 征 主要 根据 :四 肿瘤 的 累及 范围 ;四 叶 功 能 状态 ;@@ 全 
身 状况 。 在 我 国 ,肝癌 切除 术 主 要 适用 于 肿瘤 局 限于 一 -个 
肝 叶 或 位 于 多 个 肝 叶 , 术 中 肿瘤 能 完整 切除 者 。 一 般 认为 ， 
若 肿瘤 单个 ,或 肿瘤 多 发 ,数目 不 超过 3 个 ,外 科 切 除 为 首 
选 ; 若 肝癌 超过 3 个 ,或 合并 门静脉 癌 栓 者 多 选择 非 手术 治 
疗 ,但 也 有 部 分 患者 可 选择 手术 切除 。 而 西方 国家 手术 切 
除 多 为 肿瘤 单个 (肿瘤 大 小 不 限 ) 或 符合 Milan 标准 ( 即 单 
个 结 节 ,直径 志 5cm; 或 2~3 结 节 ， 直径 均 志 3cm), 且 无 门 
靖 脉 癌 栓 及 远 处 转移 。 肝 功能 状态 是 决定 患者 能 否 接受 手 
术 切 除 的 重要 因素 ,一 般 为 Child-Pugh A 或 B 的 肝癌 串 
考 , 吕 只 菠 绿 试验 (ICG) 对 于 判断 肝脏 的 储备 功能 ,确定 手 
术 指 征 很 有 几 助 。 
托 移 植 治疗 肝癌 除了 可 完全 切除 肝癌 外 ,还 可 治疗 肝 
将 合并 的 肝 硬 化 ,特别 适用 于 合并 严重 肝 硬 化 的 早 其 肝癌， 
治疗 小 肝 疗 可 获得 较 好 的 效果 。 但 是 ,由 于 肝癌 容易 发 生 
上 内 和 远 处 转移 ,移植 术 后 应 用 免疫 抑制 剂 ,如 适应 证 选择 
不 严格 , 术 后 容易 复发 。 因 此 肝 移 植 治疗 肝癌 应 该 严格 党 
担 适 应 证 。 西 方 国家 多 采用 Milan 标准 或 UCSF 标准 ( 单 
个 中 靖 直 径 志 6. 5cm, 或 多 发 肿 六 数 日 过 3 个 革 每 个 肿瘤 直 

<4.5cm 所 有 肿瘤 直径 总 和 所 8Scm) 。 我 国学 者 对 肝 
(单个 肿 
均 寺 








肝癌 的 外 科 治 疗 包括 肝 切 除 术 和 

































多 发 肿 汐 数目 寺 3 个 量 每 个 有 
25cem 所 有 用 将 
后 二 年 生存 率 可 





这 到 60% 以 上 , 既 扩 大 了 寻 癌 肝 移 植 适 应 


第 八 章 肝脏 疾病 


证 ,与 Milan 标准 相 比 ,无 明显 的 差异 。 当 然 ,无 论 在 中 西 
方 ,一 旦 肝癌 有 肝 外 器 官 或 淋巴 组 织 等 转移 , 则 是 肝 移植 的 
绝对 禁忌 证 。 

肝癌 切除 术 后 ,复发 率 较 高 . 术 后 5 年 累计 复发 率 可 达 
61. 5%% 一 79. 9 站 。 故 应 该 密切 随访 .以 便 能 够 早期 发 现 复 
发 ,及 时 治疗 。 好 在 术 后 复发 超过 80 中 发 生 在 肝 内 .如 能 
及 时 发 现 ,再 手术 切除 后 五 年 生存 率 仍 可 达 38.7 站 。 射 频 | 
毁损 治疗 或 癌 内 无 水 酒精 注射 治疗 术 后 复发 也 可 获得 较 好 
的 效果 。 

2. 肝 动脉 栓塞 化 疗 (transcatheier hepatic arterial che- 
moembolization, TACE) AASLD 指南 认为 TACE 是 无 
管 侵 犯 和 肝 外 转移 的 多 发 肿瘤 (BCLC B 期 ) 的 有 效 治疗 。 
对 于 TACE 是 否 能 使 BCLC C 期 患者 获 益 .日 前 仍 有 争 
议 , 缺 乏 有 效 循 证 医学 证 据 。 传 统 的 方法 是 在 局 部 应 用 化 
疗 药物 的 基础 上 ;给予 碘 化 油 (lipiodol) 或 明胶 海绵 
(gelfoam) 进 行 肝 动脉 栓塞 。 近 年 来 .有 采用 药物 组 释 微 球 
或 放射 性 " 镀 微 球 进 行 肝 动脉 栓塞 化 ( 放 ) 疗 。 随 机 对 照 研 
究 和 葵 薪 分 析 结 果 显 示 , 对 于 Child-Pugh A 级 或 B 级 的 患 
者 ,与 支持 治疗 或 全 身 化 疗 作 对 照 , 肝 动 脉 栓塞 化 疗 均 能 显 
著 地 延长 肝癌 患者 的 生存 期 ,从 而 肯定 了 肝 动 脉 恰 塞 化 疗 
的 疗效 。TACE 塘 主 要 的 并 发 症 是 肝 功 能 衰竭 , 故 应 强调 
术 中 超 选 择 肿 瘤 血 管 , 以 利 肿瘤 控制 和 肝 功 能 保护 。 其 他 
严重 并 发 症 包 括 上 消化 道 出 血 , 溶 瘤 综合 征 、. 异 位 栓塞 、. 胆 
汁 瘤 继 发 胆道 感染 、 血 管 损伤 假 性 动脉 瘤 形 成 等 。TACE 
禁忌 证 为 :Child-Pugh C 级 .门静脉 主干 完全 栓塞 且 侧 支 形 
成 少 . 严 重 凝 血 功能 障碍 .急性 感染 期 .ECOG>2 分 .全身 
广泛 转移 预计 治疗 不 能 改善 生存 期 等 。 

3. 射频 消融 技术 (radiofrequency ablation,RFA) ”包括 
射频 (RFA) ,微波 (MWA) 及 无 水 酒精 注射 (PED .在 局 部 
直接 杀 灭 肿瘤 。 消 融 途 径 可 经 皮 或 在 开 腹 和 腹腔 镜 中 应 
用 。 射 频 和 微波 的 适应 证 为 肿瘤 直径 志 5cm 的 单 发 用 
































根治 性 消融 。 无 水 消 精 对 于 单 发 昨 瘤 迄 2cm 可 到 
效 。 禁 忌 证 为 :位 于 肝 表 面 肿瘤 有 1 3 外 宰 ( 经 皮 消 和 融 集 
尽 )、Child-Pugh C 级 、 近 期 有 食管 央 底 静脉 曲张 破 设 出 血 、 
ECOG>2 或 染 尤 其 胆 系 感 重 凝 血 功能 障 伺 
或 血液 病 等 。 严重 并 发 症 主要 包括 出 血 、 周 因 脏 只 损伤 和 
继 发 感染 。 
4. 放疗 ”近年 来 采用 立体 定向 放射 泣 疗 可 使 局 部 的 
放射 剂 生 得 以 增加 .提高 工 疗 效 .副作用 小 -更 有 采用 计算 
支 术 与 放射 洽 疗 结合 的 断层 放射 洽 疗 CTOMO) 党 
使 放射 治疗 应 用 更 为 广泛 。 适 应 证 为 肿 效 局 限 们 
位 于 重要 解 削 部 位 磷 法 进行 手术 者 .有 昨 交 左近 敏 须 道 祁阳 
胆道 门 脉 或 下 腔 癌 栓 . 远 处 转移 注 ( 淋 巴结 、 遍 、 旺 圭 逐 、 
急性 毒 出 作用 包括 骨 肠 道 反 点 、 严 重 是 动能 损害 、: 

区 抑 制 ,放射 性 胃 肠 炎 和 凡夫 . 亚 重 的 放射 后 早报 斧 为 六 时 
































EN 














第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


诱导 肝病 (RILD) 。 严重 肝 功 能 失 代 偿 (Child-Pugh C 级 ) 
或 全 身 情况 差 (KPS 评分 <<50 分 ) 不 宜 放 疗 。 放 疗 过 程 中 
应 定期 随访 肝 、 肾 功能 , 血 常规 。 放 射 治疗 主要 适用 于 肝 门 
区 肝癌 的 局 部 放射 治疗 ,也 可 用 于 门静脉 癌 栓 、 下 腔 静 脉 毛 
栓 、 肝 门 淋巴 结 或 腹腔 淋巴 结 转 移 、 远 处 转移 病灶 的 姑息 性 
| 5. 分 子 靶 向 治疗 ”分 子 靶 向 药物 治疗 是 新 的 研究 热 
,目前 多 靶 点 抑制 剂 索 拉 非 尼 是 有 充分 循 证 医学 证 据 而 
证 实 有 效 的 系统 治疗 药物 ,是 远 期 转移 或 合并 门静脉 癌 栓 
患者 的 主要 治疗 方法 。 

6. 其 他 治疗 ”随机 对 照 研究 结果 显示 ,如 在 肝癌 切除 
术 后 大 剂量 应 用 a 干扰 素 有 降低 术 后 复发 率 的 作用 。 也 有 
研究 提示 与 化 疗 合用 ,可 提高 化 疗 的 缓解 率 。 对 于 中 了 晚期 
的 肝癌 患者 ,中 药 可 以 缓解 症状 、 延 长 生存 。 此 外 ,淋巴 因 
子 诱导 的 杀伤 细胞 一 一 CIK 细胞、 肿瘤 浸润 淋巴 细胞 
《TIL) 等 过 继 细胞 免疫 治疗 在 肝癌 切除 术 后 应 用 ,可 降低 
术 后 的 复发 率 。 应 掌握 适应 证 应 用 。 

(三 ) 治疗 后 评估 

1. 肿瘤 情况 ”外 TACE 后 1 个 月 复查 CT 平 扫 
(LipCT) 评 估 碘 油 沉 积 情况 ,或 增强 MRI 或 超声 造影 可 评 
佑 肿瘤 存 活 情 况 ,决定 后 续 治 疗 方案 。@@ 消 融 治 疗 后 1 个 
月 复查 增强 CT 或 增强 MRI 或 超声 造影 .评估 消融 彻底 
性 ,消融 不 全 或 符合 适应 证 的 新 发 灶 可 重复 消融 。 对 于 消 
融 彻 底 的 患者 ,应 定期 随访 超声 或 MRI, 以 便 早期 发 现 复 
发 ,及 时 治疗 。@ 随 访 血 清 AFP。 

2， 肝 功能 状态 (Child-Pugh 评分 ) 及 其 他 ”治疗 后 再 次 
Child-Pugh 评分 。TACE 及 放疗 后 应 随访 血 常规 ,观察 骨 
稻 抑 制 情况 。 随 访 HBV-DNA 和 HCV-RNA 观察 有 无 免 
疫 拖 制 引起 的 病毒 复 燃 。 

3. 全 身 情况 和 并 发 症 评估 ”重新 ECOG 评分 。 











〖 预 后 】 

由 于 叶 净 大 多 合并 有 上 肝 硬化 .因此 ,肝癌 患者 的 预后 主 
杰 和 肝癌 的 崇 用 范围 以 及 基础 疾病 ( 肝 硬 化 ) 有 关 。 因此 ， 
我 国 的 肝 阁 分 其 以 及 巴塞 罗 那 肝 交 分 期 将 肝 功 能 的 状态 作 
为 分 期 的 主要 因素 之 一 ,对 于 肝 功 能 为 Child-Pugh C 级 的 
上 [六 ,即便 是 小 肝 奖 :其 天 后 也 很 差 ， 

星期 里 净 能 修 获 得 根治 镍 治疗 (肝脏 移植 .手术 切除 、 
局 请 消 部 7 的 机 会 . 术 后 所 年 生存 率 在 40% 一 70% 之 间 。 
用 六 大 小 .及 辣 结 节 的 数目 .有 无 血 犯 与 手术 后 的 揽 发 
次 有 显 和 茶 关 盈 i 
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〖 预 防 】 





起 有 效 的 措施 。 









免 闪 





的 管理 .使 用 一 次 性 注射 器 具 、 外 科 器 械 的 彻底 消毒 等 。 有 
效 的 抗 病毒 治疗 可 减少 肝炎 后 肝 硬 化 的 发 生 , 以 及 降低 肝 
癌 的 发 生 率 。 
早期 肝癌 常 通过 在 无 临床 症状 的 肝癌 高 危 人 群 , 即 
HBV 或 HCV 感染 者 以 及 肝 硬 化 患者 中 盘查 而 发 现 。 第 
查 的 方法 是 每 6 个 月 1 次 的 超声 和 中 胎 蛋 白 (AFP) 检 查 。 





二 、 继 发 性 肝癌 
任 正 刚 “ 林 芷 英 


肝脏 血 源 丰 富 ,其 他 瘤 肿 可 转移 至 肝 胜 。 上 海 医 科大 
学 病理 解剖 资料 , 继 发 性 肝 瘤 (secondary liver cancer) 为 原 
发 性 肝癌 的 1.2 倍 ,而 西方 国家 多 在 20 倍 以 上 。 其 中 以 继 
发 于 胃癌 的 最 多 ,其 次 为 结 直肠 癌 、 及 吝 、 乳 腺 癌 、 胰 腺 况 等 
癌 有 种 , 原 发 癌 在 消化 系统 的 最 为 多 见 , 占 35%~50%。 


〖 病 理 】 

肝脏 的 转移 癌 结 节 大 小 不 一 旦 弥漫 型 多 发 结 节 , 质 地 
较 硬 呈 灰白 色 。 四 周边 缘 隆 起 ,中 央 可 凹陷 呈 “ 脐 目 "。 癌 
结 节 多 包 膜 完整 ,边界 清晰 。 继 发 性 肝 瘤 很 少 伴 有 有 计 硬 化 。 


【临床 表现 】 

继 发 性 肝癌 可 出 现 肝 痛 、 消 化 道 不 适 症状 。 少 部 分 串 
者 可 伴 有 原 发 冶 的 症状 ,如 结肠 癌 肝 转移 可 伴 有 上 腊 注 , 黑 便 
等 ,胰腺 部 肝 转 移 伴 有 腹痛 等 。 由 于 影像 学 检查 的 普及 ,不 
少 患 者 在 体检 时 发 现 有 多 发 性 肝 占 位 性 病变 而 得 以 诊断 。 

多 数 继 发 性 肝癌 有 原 发 癌 的 病史 ,如 胃癌 ,结肠 癌 、 肺 
癌 , 乳 腺 癌 \ 胰 腺 闯 等 。 首 次 发 现 的 继 发 性 肝 瘤 可 通过 影像 
学 检查 和 内 罕 镜 检查 多 可 发 现 原 发 瘤 , 但 也 有 部 分 继 发 性 
肝癌 因原 发 病灶 隐匿 不 能 发 现 。 


【诊断 】 

有 肝 外 原 发 肿瘤 的 病史 结合 继 发 性 肝 瘤 的 影像 
多 可 作出 诊断 。 肿 瘤 标志 物 如 癌 奈 抗原 CCEA) 可 升 高 ,部 
分 来 自 于 胃 肠 道 的 继 发 性 肝癌 也 可 伴 有 申 胎 檀 白 (AFP) 的 
开 尚 。 超 声 导 引 下 肝 肿 瘤 组 织 活检 可 明确 转移 塘 的 类 型 ， 
有 助 于 诊断 。 对 于 高 度 怀疑 继 发 性 肝 交 , 但 原 发 灶 不 明 殉 
的 患者 ,可 应 用 PET 全 身 扫 描 检 查 , 常 可 发 现 原 发 性 辣 灶 。 


人 






【治疗 】 了 
原 发 灶 已 根治 性 切除 患者 ,如 发 现 盾 腑 内 复发 ,如 果 肝 

脐 澳 灶 可 效 彻 底 性 切除 , 仍 应 该 首选 手术 切除 ,对 于 不 适合 

于 术 切除 的 小 转移 灶 , 如 病灶 直径 在 3cm 以 下 .肿瘤 结 节 

化 不 超过 3 个 ,也 可 采用 射频 毁损 治疗 。 

动脉 化 疗 栓塞 适合 于 转移 性 肝癌 之 血 供 丰 宵 者 ， 

阅 肝 转移 ,也 可 获得 较 好 的 效果 。 
















结 | 





三 、 肝 其 他 和 恶性 肿 痪 


任 正 刚 ” 林 芷 英 

(一 ) 肝 肉 瘤 ” 原 发 性 肝 肉 瘤 (primary sarcomas of 
the liver) 很 少见 ,好 发 于 男性 ,多 见于 儿童 和 老年 人 。 儿 童 
发 病 可 能 与 先天 性 或 胚胎 性 结缔 组 织 异 常 发 育 有 关 。 的 
1/3 的 成 人 患者 可 并 发 肝 硬 化 。 病 理 类 型 以 纤维 肉瘤 为 
多 ,其 他 尚 有 平滑 肌肉 瘤 , 脂 肪 肉瘤 或 淋巴 肉瘤 。 本 病 与 血 
清 甲 胎 蛋 白 阴性 的 原 发 性 肝癌 仅 能 从 组 织 学 检查 上 作出 鉴 
别 。 临 床 症状 有 发 热 和 腹 块 ,病程 发 展 急剧 。 

原 发 性 肝 肉 瘤 对 化 疗 不 敏感 。 如 病灶 局 限 ,可 能 获 根 
治 者 宜 首 选手 术 切 除 , 可 获 满意 的 效果 。 如 病灶 直径 在 
3cm 以 下 ,也 可 考虑 行 局 部 毁损 治疗 。 

(二 ) 肝 血 管内 皮 瘤 。” 肝 血管 内 皮 痛 (hemangioendo- 
thelioma of the liver) 又 称 血管 肉瘤 (angiosarcoma) ,为 一 种 
高 度 亚 性 的 肿瘤 , 较 少 见 。 多 为 先天 性 ,常见 于 婴儿 , 偶 见 
于 老年 人 。 曾 有 报道 认为 此 病 与 曾 用 造影 剂 二 氧化 针 
(thorium dioxide) 或 摄 入 砷 有 关 。 近 来 还 认为 与 氨 乙 烯 
(vinyl chloride) 有 关 。 患 者 月 F 脏 可 迅速 增 大 ,并 伴 腹胀 、 腹 
痛 , 厌 食 和 贫血 , 肝 区 可 听 到 血管 杂音 ,肿瘤 破裂 时 有 血 腹 。 
病理 可 见 肝 胜 有 大 小 不 等 充血 的 血 突 , 并 衬 有 大 小 不 等 染 
色 过 深 的 内 皮 瘤 细胞 , 腔 内 可 见 血栓 形成 。 

肝脏 血管 内 皮 瘤 病灶 局 限 者 ,可 考虑 手术 切除 。 不 能 
手术 切除 的 患者 , 也 可 应 用 肝 动 脉 栓塞 化 疗 ,但 疗效 不 
确定 。 





四 、 肝 脏 良 性 肿 癌 


任 正 刚 “ 林 芷 英 
肝 了 血管 癌 

计 血 管 痛 (hepatic hemangioma) 是 一 种 常见 的 肝脏 良 
性 肿瘤 ,可 发 生 于 任何 年 龄 .但 常 在 成 年 人 出 现 症状 ,女性 
较 多 。 肿 癌 见 于 上 肝脏 任何 部 位 , 常 位 于 包 膜 下 .多 为 单 发 
( 约 10% 为 多 发 ) ,肿瘤 直径 多 二 4cm, 但 亦 可 小 至 数 毫 米 
大 至 30cm 者 。 肿 瘙 表 面 呈 赔 红 或 紫色 ,外 有 包 膜 ,切面 呈 
海 编 状 ,有 时 血管 疤 内 可 见 血 栓 形成 和 着 痕 , 偶 有 钙化 。 显 
微 锐 下 血管 瘤 是 一 内 壁 为 不 同 大 小 的 扁平 内 皮 细 胞 的 血管 
管道 构成 交通 的 空 际 网 ,其 中 含 红 细胞 ,有 时 可 见 新 鲜 的 机 
化 血栓 。 肿 瘤 与 周围 组 织 分 界 清楚 。 


【临床 表现 】 

肿 注 直 径 <4em 省 多 无 症状 , 常 于 体格 检查 作 上 腹部 起 
声 时 偶然 发 现 。 肿 瘤 直径 tcm 以 上 者 约 40 史 伴 腹 部 不 适 、 
叶 大 、 食 欲 缺乏 、 消 化 不 良 让 状 。 肝 血管 况 常 含 机 化 血 
栓 , 可 能 反复 血栓 形成 .造成 肿瘤 肿胀 ,引起 Glisson’s 包 腊 












第 八 章 肝脏 疾病 


牵 拉 胀 痛 。 肿 块 软 硬 不 一 ,有 不 同 程度 的 可 上庄 缩 感 ,少数 呈 
坚硬 结 节 感 。 肿 块 很 少 自发 破裂 。 肝 功能 一 般 正 常 ,过 大 
的 血管 瘤 罕 见 的 综合 征 为 消耗 性 凝血 障碍 .血小板 减少 及 
低 纤维 蛋白 血 症 。 影 像 学 检查 可 助 诊断 ,超声 波 显 像 旦 典 
型 的 边缘 清晰 的 回声 增强 区 ,可 见 管道 通信 。 大 血管 瘤 可 
见 网 状 回声 不 均 , 有 时 可 见 钙化 。CT 造影 剂 增强 或 延迟 
扫描 先 有 肿瘤 周边 过 度 增强 ,逐渐 向 中 心 填充 呈 等 密度 的 





典型 表现 。MRI 在 SET 加权 像 上 , 瘤 灶 示 边界 清楚 的 类 | 加 | 


圆 形 低 信号 区 ,T: 加 权 像 上 瘤 灶 信和 号 显著 增强 且 均 匀 升 
高 ,表现 呈 特 征 性 ,而 正常 肝 实 质 信 号 强度 明显 衰减 , 瘤 / 肝 
信号 强度 比 明显 增加 。 核 素 血 池 扫 描 呈 明显 填充 现象 。 在 
诊断 和 鉴别 诊断 有 困难 者 ,可 考虑 剖腹 探查 , 针 刺 活检 常 可 
导致 严重 出 血 故 属 禁忌 。 


肝 海 绵 状 血管 瘤 多 数 不 需 要 治疗 。 但 需 定期 随访 .多 
数 体积 变化 不 大 ,但 也 有 少数 会 逐渐 增 大 。 如 体积 较 大 的 
血管 瘤 有 明显 的 临床 症状 ,特别 是 伴 有 消耗 性 凝血 障碍 者 
应 手术 切除 ,如 病变 广泛 不 能 切除 者 可 了 予 肝 动脉 结扎 术 或 
栓塞 治疗 。 


肝 腺 瘤 


肝 腺 瘤 (adenoma of liver) 是 极 军 见 的 一 种 良性 肿瘤 . 
按 细胞 来 源 可 区 分 为 肝 细 胞 性 ` 胆 管 细胞 性 及 混合 性 腺 交 
三 种 。 胆 管 细 胞 冶 (cholangioadenoma) 又 可 分 为 管状 腺 瘤 
和 砷 腺 瘤 两 种 。 后 者 少见 , 常 为 多 房 性 。 腺 冯 可 以 单个 或 
多 个 。 直 径 可 为 1 一 20cm。 外 观 可 与 正常 肝 组 织 的 色泽 相 
似 .但 稍 浅 淡 , 呈 灰色 、 黄 色 或 棕 黄 色 , 外 有 包 膜 ,肉眼 有 时 
不 易 与 肝癌 相 区 别 。 

肝 细 胞 腺 瘤 (hepatocellular adenoma) 是 一 种 非常 军 见 
的 良性 肿瘤 ,多 见于 中 年 女性 ,发 病 年 龄 在 15 一 45 岁 ,大 多 
20 一 39 岁 之 间 。 发 病 机 制 尚 不 明 ,多 数 有 长 期 口服 避 争 药 
史 。 但 实验 证 明 ,性 激素 仪 起 促进 作用 。 肝 细胞 腺 冶 就 医 
者 中 5 一 10 久 系 偶然 发 现 ,25 中 一 35% 有 腹 块 .20%% 一 
25 中 有 慢性 或 轻 度 发 作 性 腹痛 .30 吕 一 40 吧 为 急 腹 痫 。 其 
中 30 兴 系 肿瘤 内 出 血 ,70 闪 为 腹腔 内 出 血 。 腹 舱 内 出 血 是 
最 严重 的 并 发 症 , 须 急诊 手术 处 理 。 


【病理 】 

肝 细 胞 腺 瘤 多 为 孤立 结 节 , 肿 瘤 呈 球形 向 肝 表 面 脱出 ， 
从 出 时 肿瘤 直径 常 为 5~ 15cm 亦 有 达 30cm 者 , 常 有 大 血 
管 横 跨 于 肿瘤 表面 ,少数 可 呈 带 蒂 状 。 切 面 可 见 肿瘤 与 周 
围 肝 组 织 分 界 清楚 。 常 无 包 膜 . 色 泽 由 黄 褐色 到 棕色 . 常 伴 
坏死 和 出 血 区 .或 坏死 后 的 疗 痕 。 显 微 镜 下 ., 腺 瘤 绸 胞 似 良 
性 肝 细 胞 排列 呈 片 状 或 索 状 ,无 腺 泡 状 结构 . 细 胞 大 小 - 
致 . 核 规则 无 分 裂 象 。 胞 质 因 业 诛 或 脂肪 含量 增加 而 显 
苍白 。 
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【诊断 】 

常用 的 影像 学 方法 为 实时 超声 .CT、 肝 动脉 造影 等 , 均 
可 助 定位 诊断 。 肝 胆 显 像 剂 PMT( 吡 哆 醛 -5 甲 基色 氨 酸 ) 
行 肝 核 索 扫 描 , 腺 冯 区 呈 强 阳性 填充 ,有 助 于 腺 瘤 诊断 。 确 
诊 依靠 病理 组 织 学 检查 。 


| 治疗 1 

腺 瘤 由 于 可 发 生 危及 生命 的 破裂 内 出 血 故 应 及 早 手术 
切除 。 持 续 服用 避孕 药 者 停 用 口服 避孕 药 多 不 再 发 展 , 腺 
瘤 破 黎 可 引起 腹腔 内 出 血 、 上 腹痛 及 休克 。 巨 大 腺 冶 、 腺 瘤 癌 
变 或 发 生 破裂 出 血 时 均 须 外 科 手 术 处 理 , 切 除 范围 宜 适 当 
扩大 ,预后 好 ,不 易 复发 。 


肝脏 非 寄生 虫 性 囊肿 


非 寄 生 虫 性 肝 叙 肿 (non parasitic cysts of liver) 据 尸体 
解剖 和 剖腹 手术 资料 ,其 发 病 数 为 0.14%~5.3%。 先 天 
性 的 肝 变 肿 如 孤立 性 肝 询 肿 ,多 齐 肝 ;后 天 性 如 创伤 性 肝 娶 
肿 等 。 肝 齐 肿 多 见于 女性 ,多 在 40 岁 以 后 发 现 。 孤 立 性 肝 
中 肿 不 伴 有 肾脏 了 肿 .可 为 单个 ,也 可 多 发 。 而 多 父 肝 多 伴 
有 绷 或 其 他 脏 器 的 多 变 症 , 约 50% 伴 有 多 底 肾 。 变 肿 大 小 
自 数 甘 米 至 10cm 或 更 大 , 增 大 速度 缓慢 。 患 者 通常 在 
10 一 50 岁 后 出 现 临 床 症状 。 肝 右 叶 网 肿 多 见 。 底 肿 可 布 
满 肝 上 性 ,也 可 仅 局 限于 胆 小 管 而 表现 为 胆 小 管 的 分 段 扭曲 
及 扩张 。 疲 内 液体 成 分 随 野 肿 类 型 .大 小 及 有 无 并 发 症 而 
改变 。 多 歧 肝 的 野 液 漆 清 .不 含 胆汁 ; 若 变 内 出 血 则 变 液 呈 
棕 或 红色 ;如 并 发 感染 , 变 液 可 呈 脓 性 。 


























【临床 表现 】 

与 骂 肿 大 小 有 关 . 主 要 为 消化 道 症状 如 消化 不 良 .食欲 
缺乏 \ 瞬 气 ,恶心 ,呕吐 和 右上 腹痛 。 有 时 腹痛 难 忍 , 平 轩 后 
可 减轻 后 出 现 寒战 和 发 热 。 巨 大 改 肿 压迫 胆 总 
管 或 肝 管 可 致 黄 交 .但 少见 。 上 腹部 触 诊 可 扣 到 肿 大 肝脏 或 
省 有 弹性 的 肿块 ,表面 不 平整 。 肝 功能 多 半 正 常 。 合 并 其 
他 及 器 赤 肿 者 有 相应 钙 状 ,如 多 释 肾 有 贤 功 能 不 全 和 高 
血压 。 








〖 诊 断 】 

主要 依靠 彤 像 学 检查 ,如 超声 波 检查 肝 区 可 见 多 个 液 
性 暗 区 。 如 有 多 痢 避 , 必 区 也 可 见 液 性 暗 区 。CT 示 明 显 
低 密度 区 ,造影 剂 无 填充 。 肝 赛 肿 需要 和 陷 肿 的 病变 或 砍 
服 辣 鉴别 .CT 或 MRI 显示 内 部 不 规则 的 实质 性 改变 ,动脉 
相 有 增强 ,血清 CEA 或 CA19-9 升 高 。 穿 刺 活 检 的 阳性 率 
疑 或 不 能 排除 癌变 者 可 手术 切除 。 








个 阿 ， 
〖 治 疗 】 
体 程 较 修 的 于 询 肿 匹 须 治疗 ,但 需要 定期 随访 。 对 于 
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巨大 有 压迫 症状 的 肝 讼 肿 , 需 行 开 窗 术 治疗 ,有 条 件 的 可 在 
经 腹腔 镜 下 行 开 窗 术 ,手术 安全 、 创 伤 小 。 


肝 局 灶 性 结 节 增生 


肝 局 灶 性 结 节 增 生 (hepatic focal nodular hyperplasia, 
FNHD) 是 少见 的 肝脏 良性 肿瘤 之 一 。 常 为 单 发 ,多 见于 青 
壮年 ,45 岁 以 下 占 80%%。 70% 患 者 无 症状 ,85% 患 者 无 肝 
炎 背 景 。84. 6% 患 者 彩超 可 以 见 到 特征 性 的 粗大 的 中 央 血 
管 , 血 流 流速 快 ,阻力 系数 低 。CT 动态 扫描 75% 患 者 呈现 
动脉 早期 增强 ,50% 强 化 均匀 ,部 分 有 中 央 星 状 瘦 痕 。 75% 
静脉 相等 密度 。MRI 示 83. 3% 增 强 后 早期 明显 强化 ， 
66.7% 信 号 均一 。92. 9% 的 病灶 直径 二 5cm、 无 包 膜 ,病灶 
中 央 见 星 状 纤维 首 痕 并 向 四 周 放 射 将 病灶 分 成 大 小 不 等 的 
结 节 。 

FNH 系 良性 病变 ,无 恶变 的 倾向 ,也 很 少 发 生出 血 , 因 
此 可 长 期 随访 观察 而 无 须 治疗 。 重 要 的 是 FNH 需要 和 
HCC 以 及 肝 腺 瘤 进 行 鉴别 ,鉴别 依赖 于 影像 学 检查 ,必要 
时 可 作 肝 穿刺 活检 予以 鉴别 。 

炎 性 假 瘤 

炎 性 假 瘤 (inflammatory pseudotumor) 发 生 于 任何 年 
龄 ,患者 一 般 情况 好 或 症状 轻微 ,无 肝 硬 化 史 , AFP 阴性 。 
实时 超声 示 质 地 均匀 、 低 回声 区 ,CT 显示 为 质地 不 太 均 
匀 、 边 界 清楚 的 低 密度 区 。 手术 时 肝 质 地 柔软 ,肿瘤 边界 消 
晰 , 训 面 平滑 , 初 实 不 脆 , 呈 黄色 。 病理 为 多 种 细胞 组 成 的 
炎 性 肉芽 肿 。 炎 性 假 瘤 发 生 癌变 的 可 能 性 也 须 注意 


肝 错 构 癌 
肝 错 构 瘤 (hamartoma of liver) 是 肝脏 发 育 畸 形 所 形成 
的 肿 癌 样 肿 物 , 婴 幼 儿 多 见 。 实 时 超声 显示 中 央 有 回声 | 
强 的 光 带 分 隔 , 伴 有 大 小 不 等 的 慑 性 暗 区 或 低 回 声 区 。 应 
尽 可 能 予以 切除 。 
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第 十 节 肝 误 竟 

李 获 ” 张 顺 财 

肝 衰 竭 (liver failure) 是 多 种 因素 引起 的 严重 肝脏 损 

害 ,导致 其 合成 解毒、 排泄 和 生物 转化 等 功能 发 生 严重 

障碍 或 失 代 偿 ,出 现 以 凝血 机 制 障碍 和 黄 关 、 肝 性 脑病 、 

腹水 等 为 主要 表现 的 一 组 临床 症候 群 。 我 国 2006 年 ( 肝 

衰 竟 诊疗 指南 ;根据 病理 组 织 学 特征 和 病情 发 展 速度 ,将 

及 衰竭 分 为 急性 、 亚 急性 、 慢 加 急性 、 慢 性 四 类 。 在 我 国 ， 

真正 的 急性 、 亚 急性 肝 衰 竭 比较 少见 ,而 在 慢性 HBV 相 

关 肝病 基础 上 发 生 的 慢 加 急性 ( 亚 急 性 ) 肝 衰竭 最 为 
常见 。 


【病因 】 

引起 肝 功 能 衰竭 的 主要 病因 是 肝炎 病毒 (我国 主要 是 
乙 型 肝炎 病毒 ) .药物 过 量 ( 尤 其 是 对 乙酰 氨基 酚 ) ,特异 体 
质 的 药物 反应 、 毒 素 摄 入 以 及 代谢 亲 乱 ,或 者 其 他 少见 原因 
如 Wilson 病 、 缺 血性 肝炎 、Budd-Chiari 综合 征 、Reye’s 综 
合 征 以 及 恶性 肿瘤 。 在 欧美 国家 ,酒精 性 肝 损 害 常 导 致 慢 
性 肝 功 能 衰竭 。( 表 18-8-11) 























表 18-8-11 急性 肝 衰竭 病因 相关 肝 损伤 分 类 
病理 状态 原 
融合 性 坏死 (十 非 实质 细 ”药物 (如 对 乙酰 氨基 酚 ) 

胞 活化 ) 毒素 
病毒 
缺 血 
微 泡 脂肪 变性 妊娠 急性 脂肪 肝 
线粒体 毒素 
药物 (如 丙 友 酸 四 环 素 类 ) 
恶性 浸润 淋巴 瘤 
白血病 
转移 总 





【病理 了 

急性 肝 衰竭 病理 改变 为 肝 细胞 呈 一 次 性 坏死 :坏死 面 
积 宇 肝 实质 的 2/3; 或 亚 大 块 坏死 ,或 桥接 坏死 , 伴 存活 肝 
细胞 严重 变性 , 肝 衬 网 状 支架 不 塌陷 或 非 完全 塌陷 。 亚 急 
性 肝 衰竭 肝 组 织 呈 新 旧 不 等 的 亚 大 块 坏死 或 桥接 坏死 ; 较 
陈旧 的 坏死 区 网 状 纤维 塌陷 ,或 有 胶原 纤维 沉积 ;残留 肝 细 
胞 有 程度 不 等 的 再 生 , 并 可 见 细小 胆管 增生 和 胆汁 淤积 。 
慢 加 急性 ( 亚 急 性 ) 肝 衰竭 在 慢性 肝病 病理 损害 的 基础 上 ， 
发 生 新 的 程度 不 等 的 肝 细 胞 坏死 性 病变 。 而 慢性 肝 衰竭 主 
要 为 弥漫 性 肝脏 纤维 化 以 及 异常 结 节 形成 ,可 伴 有 分 布 不 
均 的 肝 细 胞 坏死 。 


【发 病 机 制 】 

对 肝 衰 竭 的 发 生机 制 已 有 很 多 的 研究 ,建立 了 不 少 学 
说 ,但 是 目前 其 研究 主要 集中 在 以 下 几 方 面 : 

(一 ) 病毒 的 致 病 作 用 ”各 型 肝炎 病毒 都 可 引起 肝 豪 
竭 , 这 些 病 毒 的 致 病 性 与 其 数量 、 毒 力 及 其 变异 有 关 。 许 多 
临床 研究 发 现 肝炎 病毒 感染 ,特别 是 肝炎 病毒 的 重合 感 染 
或 混合 感染 和 和 变异 株 的 感染 与 肝 豪 竭 的 发 生 密 切 相 关 。 肝 
内 重症 的 炎症 在 由 代 偿 性 肝 硬化 向 慢 加 急性 肝 衰竭 进展 的 

(二) 机 体 免疫 功能 亲 乱 介 导 免疫 损伤 

1. 内 毒素 与 肝 损伤 ”内 毒素 可 降低 肝脏 腺 芋 酸 和 
ATP/ADP 值 ,使 肝脏 能 量 代谢 发 生 障碍 ;内 毒素 作用 于 肝 
军 内 皮 细 胞 及 微血管 ,激活 内 凝 系统 ,引起 肝 微 循环 障碍 ， 
导致 缺 血 、 缺 氧 性 肝 损 伤 ;内 毒素 和 其 结合 蛋白 (LBP) 形 成 
复合 物 与 巨 噬 细 胞 表面 的 受 体 (CD14) 结 合 , 激 活 巨 叭 细胞 
释放 各 种 肝 损 伤 因子 和 细胞 因子 ,并 可 诱导 中 性 粒 细胞 向 
肝 内 聚集 ,并 激活 中 性 粒 细胞 ,促使 其 黏附 于 血管 内 皮 细 
胞 ,加 重 肝脏 的 炎症 反应 。 

2. 细胞 因子 与 肝 损 伤 ”细胞 因子 引起 肝 误 网 发 生 主 
要 体现 在 两 个 方面 。 其 一 ,细胞 因子 是 参与 肝 衰 竟 、 肝 细胞 
坏死 发 生 过 程 的 主要 分 子 。 另 外 ,细胞 因子 又 是 构成 抑制 
肝 细 胞 再 生 细胞 外 环境 的 重要 分 子 。 目 前 已 证 实 与 肝 误 站 
发 生 有 关 的 细胞 因子 包括 TNF-a、IFN-y、IL-1、1L-6 等 。 近 
年 来 ,由 内 毒素 诱导 的 以 TNF-a 为 核心 的 炎症 反应 在 肝 衰 
竟 肝 损伤 中 的 作用 受到 高 度 重视 。 

3. 细胞 凋 亡 ”在 肝 误 竟 发 生 大 块 肝 细胞 死亡 的 病理 
过 程 中 , 除 细 胞 坏死 这 一 死亡 形式 外 . 肝 细 胞 调 亡 在 肝 衰 竟 
病理 形成 过 程 中 也 起 着 重要 作用 。 

4. 多 器 官 功能 衰竭 与 肝 衰 竭 ” 原 发 性 肝 损 伤 是 多 器 
官 功能 衰竭 的 主要 起 因 , 而 多 器 官 功能 训 竟 的 出 现 加 速 肝 
衰竭 患者 的 死亡 。 


【临床 表现 与 分 期 】 
根据 临床 表现 的 严重 程度 , 亚 急性 肝 衰 疯 和 慢 加 急性 
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《〈 亚 急性 ) 肝 衰竭 可 分 为 早期 .中 期 和 晚期 。 
(一 ) 早期 ”加 极度 乏力 ,并 有 了 明显 庆 食 .呕吐 和 腹胀 
等 严重 消化 道 症 状 ;@ 黄 冶 进 行 性 加 深 (血清 总 胆 红 素 之 
171pmolEL 或 每 日 上 升 过 17. lxmol/L);@ 有 出 血 倾向 ， 
30% 二 凝血 酶 原 活动 度 (prothrombin activity, PTA) 去 
40%;@ 未 出 现 肝 性 脑病 或 明显 腹水 。 
(二 ) 中 期 “在 肝 衰竭 早期 表现 基础 上 ,病情 进一步 发 
展 ,出 现 以 下 两 条 之 一 者 :@ 出 现 工 度 以 下 肝 性 脑病 和 (或 ) 
明显 腹水 ;四 出 血 倾向 明显 (出 血 点 或 次 斑 ), 且 20% 二 
PTA 委 30% 。 
(三 ) 晚期 在 肝 豪 竭 中 期 表现 基础 上 ,病情 进一步 加 
重 ,出 现 以 下 三 条 之 一 者 :有 难 治 性 并 发 症 ,例如 肝 肾 综 
合 征 ,上 消化 道 大 出 血 、 严 重 感染 和 难以 纠正 的 电解 质 亲 乱 
等 ;四 出 现 焉 度 以 上 肝 性 脑病 ;@ 有 严重 出 血 倾向 (注射 间 
位 次 斑 等 ) ,PTA 生 20%。 























【实验 室 检 查 】 

1. 血清 胆 红 素 测定 ” 常 呈 进行 性 增高 , 多 超过 
171pmol/L, 最 高 可 达 800pmol/L 以 上 。 

2, 血清 转氨酶 ”血清 丙 氨 酸 氨基 转移 酶 (ALT) 及 天 
门 冬 氨 酸 氨基 转移 酶 (AST) 常 明显 升 高 , 尤 以 后 者 升 高 更 
明显 。AST/ALT 比值 对 估计 预后 有 意义 ,存活 者 比值 介 
于 0.31~0. 63 之 间 , 平 均 0.48, 死 亡者 多 在 1.20~2.26 之 
间 , 平 均 1.73。 肝 衰竭 时 ,由 于 肝 细 胞 大 量 坏死 , ALT 及 
AST 活性 反而 迅速 下 降 。 与 此 形成 对 比 的 是 ,血清 胆 红 素 
显著 升 高 ,此 现象 称 为 “ 胆 酶 分 离 ” 现 象 ,对 肝 训 竭 的 诊断 及 
预后 有 重要 意义 。 

3, 血清 胆固醇 与 胆固醇 脂 。 胆 团 醇 与 胆固醇 脂 主 要 
在 肝 细 胞 内 合成 ,合成 过 程 震 多 次 萌 促 反应 。 正 常 血 清 胆 
回 酚 浓度 为 2. 83 一 6. 00mmol/L, 如 低 于 2. 6mmol/L 则 提 
示 预 后 不 良 , 急 性 肝 嘉 竟 时 胆固醇 脂 也 常 明 显 下 降 。 

4. 血清 胆 碱 酯 酶 活力 ” 肌 堪 酯 酶 有 商 种 .乙酸 } ! 碱 酷 
蓝 利 丁 酰 胆 破 酯 酶 。 后 者 在 用 细胞 内 合成 , 肝 吉 竟 时 此 和 本 
活力 常 明显 下 降 : 

5. 血清 白 蛋 白 圾 初 可 在 正常 范围 内 .如 白 鼻 和 白 遂 渐 
下 隆 则 预后 不 良 : 但 这 种 变化 的 敏感 度 不 台 要 系 因 白 
蛋白 的 半衰期 可 达 3 周 ,其 合成 明显 降低 震 2 一 3 周 才 和 逐渐 
显现 。 

6. 凝血 功能 检查 

(1) 凝血 酶 原 时 间 (PT) :凝血 因子 了 TV WAY 中 
任何 一 种 缺乏 均 可 敏 PT 延长 。PT 的 表示 方法 有 三 种 ， 
PT 延长 的 秘 数 , 比 对 照 值 延长 3 秒 为 异常 ;加 国际 标准 
化 比值 (IN DPTA. 由 PT 计算 而 来 。 凝 
自生 原 时 间 ; 痢 圾 常用 的 估价 肝 细 胞 功能 指标 之 
缺乏 所 笋 的 凝血 醇 原 时 间 延 长 
济 时 间 (APTT): 参 与 内 源 性 凝 
让 系统 的 人 条 册子 缺 三 时 均 可 敏 APTT 延长 。APTT 延 
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长 首先 提示 因子 请、 人 区、 条、 邓 缺 乏 , 但 也 提示 I 工 、I、V、X 
因子 缺乏 。 肝 衰竭 时 APTT 延长 较为 常见 。 

(3) 纤维 蛋白 原 定量 :由 于 肝 细 胞 合成 能 力 降低 及 并 
发 DIC 等 原因 ,可 出 现 血浆 纤维 蛋白 原 含 量 降 低 。 

(4) 凝血 因子 测定 : 了 、V、WT.K、X 等 因子 明显 减少 。 

7. 其 他 检查 ”肝炎 病毒 标志 物 包括 甲乙 丙戌 及 其 他 
病毒 抗体 的 检查 有 助 于 病因 的 诊断 。 血 氨 、` 血 桨 氨基 酸 测 
定 有 助 于 肝 性 脑病 的 诊断 及 处 理 。 细 菌 学 检查 及 党 试验 有 
利于 确定 感染 的 存在 。 电解质 检 查 对 监测 患者 病情 极为 


【诊断 与 分 类 】 | 

(一 ) 急性 肝 衰竭 (acute liver failure,ALF) 急性 肝 误 
竟 是 指 起 病 急 ,发病 2 周 内 出 现 以 工 度 以 上 肝 性 脑病 为 特 
征 的 肝 训 竭 症 候 群 。 

(二 ) 亚 急 性 肝 衰竭 (subacute liver failure, SALF) 亚 
急性 肝 衰竭 则 为 起 病 较 急 ,发 病 15 日 至 26 周 内 出 现 肝 衰 

(三 ) 慢 加 急性 肝 衰 竭 (acute-on-chronic liver failure, 
ACLF) 在 慢性 肝病 (先前 诊断 或 未 诊断 ) 基 础 上 , 因 急 性 
诱因 作用 ,出 现 黄 辣 和 凝血 障碍 ,4 周 内 并 发 腹水 和 (或 ) 肝 
性 脑病 等 急性 肝 功 能 失 代 偿 表现 。 

(四 ) 慢性 肝 衰 竭 (chronic live failure, CLF) 在 肝 硬 
化 基础 上 , 肝 功 能 进行 性 减退 导致 的 以 腹水 或 门 脉 高 压 、 凝 
血 功能 障碍 和 肝 性 脑病 等 为 主要 表现 的 慢性 肝 功 能 失 
代 偿 。 

国际 上 将 肝 衰 竟 分 为 急性 和 慢性 两 大 类 ,急性 于 误 间 

1 含 了 我 国 的 急性 肝 误 竟 及 亚 急性 肝 衰 竟 的 定义 , 即 ， 预先 

不 存在 肝 硬 化 的 患者 出 现 凝 血 异 常 (INR 达 1.5)、 不 同 程度 
的 意识 改变 (脑病 ) ,疾病 持续 时 间 少 于 26 周 。Wilson 病 
患者 ,垂直 获得 性 HBV 感染 者 或 自身 免疫 性 肝炎 的 患者 
尽管 存在 肝 硬 化 的 可 能 ,但 如 果 被 诊断 的 时 间 少 于 26 周 ， 
也 可 包括 在 ALF 之 内 :慢性 肝 衰 竟 包 括 ACLF 及 CLF。 





【鉴别 诊断 】 

1. 胆道 阻塞 性 疾病 及 严重 胆道 感染 ”此 类 
黄 丫 深 ,而 肝 功 能 损害 轻 ,ALT 上 升幅 度 小 .并 常 有 
腹痛 ,用 大 等 特点 可 资 鉴别 。 

2. 淤 胆 性 有 炎黄 会 误诊 为 肝 衰 竭 , 但 本 症 
消化 道 症状 轻 , 血清 ALT 升 高 及 PT 延长 不 明显 。 患 者 多 
有 了 明显 皮肤 疤 痒 及 类 便 颜 色 变 浅 ,血清 ALP 及 YGT 活性 
明显 升 商 , 极 少 出 现 肝 性 脑病 .出 血 及 腹水 。 

3. 高 黄 关 病毒 性 肝炎 患者 血清 胆 红 素 超过 
171pmolL, 甚 至 达到 500 一 600pmolL :但 一 般 情 况 较 好 ， 
全 吴 乏 力 和 消化 道 症 状 不 很 严重 ,出 血 倾向 不 明显 .PTA 

-各 。 此 类 患者 预后 较 好 ,位 也 可 进一步 加 重 而 发 生 肝 
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4. 肝 衰 竭 时 重度 肝 性 脑病 应 与 其 他 原因 引起 的 苷 迷 
相 鉴别 ”许多 疾病 可 致 拒 迷 ， 如 重症 乙 型 肝炎 .暴发 性 流行 
性 脑 兰 散 膜 炎 .中 毒性 菌 痢 、 流 行 性 出 血 热 :性 疾病 ， 
以 及 尿毒 症 , 低 血糖 年 迷 ,水 电解 质 亲 乱 等 非 感染 性 疾病 。 
严重 输液 反应 亦 可 致意 识 障碍 、 黄 总 .休克 、 出 血 及 肾 衰 竟 。 
应 注意 鉴别 。 








针对 单一 病因 ALF 的 特异 治疗 手段 很 少 ,例如 以 N- 
乙酰 半 胱 胺 酸 (NAC) 治 疗 对 乙酰 揽 基 酚 (APAP) 过 量 引 起 
的 ALF, 立 即 分 娩 以 治疗 妊娠 相关 的 ALF。 其 他 虽 在 使 用 
但 未 被 证 明 有 效 的 治疗 措施 包括 :应 用 活性 痰 和 茶 脉 应 用 
大 剂量 青 每 素 治疗 蘑菇 中 毒 , 应 用 糖 皮质 激素 治疗 自身 锡 
疫 性 肝炎 ,应 用 铜 头 合 剂 、 血 浆 去 除 术 和 抗 氢化 剂 治疗 
Wilson 病 , 应 用 拉 米 夫 定 或 恩 将 卡 韦 治疗 急性 乙 型 肝炎 
应 用 血 流动 力学 支持 疗法 治疗 休克 或 缺 血 引起 的 肝 损 伤 、 
应 用 外 科 减 压 手 术 或 经 颈 欧 脉 肝 内 门 体 分 流 术 治 疗 急性 
Budd-Chiari 综合 征 。 其 他 治疗 包括 : 

(一 ) 内 科 监 护 ” 肝 衰 竟 的 主要 死因 是 脑 水 肿 和 感染 
引起 的 全 身 炎症 反应 综合 征 。 患 者 应 置 于 重症 肝病 监护 病 
房 ,进行 呼吸 ,脉搏 ,血压 ,中 心静 脉 压 及 尿 量 ` 肝 性 脑病 程 
度 的 监测 ;并 应 每 天 检查 血清 转氨酶 . 胆 红 素 、 凝 血 酶 原 时 
间 \ 血 糖 . 电 解 质 和 肾 功 能 及 血液 分 析 , 床 边 B 超 监测 肝 胜 
大 小 。 有 于、 玉 级 肝 性 脑病 的 忠 者 都 应 全 饲 管 营 养 以 防 胃 
肠 道 黏膜 萎缩 和 细菌 移 位 。 

(二 ) 支持 治疗 ”目前 很 多 学 者 强调 基础 支持 治疗 对 
改善 预后 的 重要 性 。 包 括 ; 

1. 绝对 卧床 休息 ”可 以 减少 体力 消耗 ,减轻 肝脏 
负担 。 

2. 供给 足够 热 卡 ”饮食 以 高 碳水 化 合 物 、 低 动物 蛋 
白 、 低 脂肪 为 宜 , 进 液 量 应 控制 在 2000ml 左右 ,并 补充 足 喇 
的 维生素 B、C、K 等 。 每 日 总 热量 成 人 应 在 5 一 6.7JJ 
《1200 一 1600kcal) 左 右 . 临 床上 多 给 10%~-20% 葡 萄 糖 , 同 
时 配给 支 链 鳞 基 酸 。 

3. 血 制品 应 用 ”新 鲜血 浆 及 和 白 醒 白 均 有 扩容 、 改 善 微 
循环 .提高 胶 体 渗透 压 .防止 脑 水 肿 及 腹水 形成 等 作用 。 血 
浆 还 可 补充 凝血 因子 、 调 理 素 和 补体 ,可 每 周 2 一 3 次 应 用 。 
但 对 有 肝 性 脑病 的 患者 要 浆 的 应 用 ,因为 日 前 多 数 
血浆 为 库存 冰冻 品 , 有 加 重 脑病 的 可 能 。 

4. 纠正 电解 质 、 酸 碱 平衡 ”定期 随访 血气 及 电解 质 检 
查 ,及 时 发 现 ,及 时 纠正 (参见 第 十 四 篇 第 二 章 " 水 和 电解 质 
代谢 兰 乱 ?及 第 三 章 * 酸 碱 平 衔 紊 乱 ”) 。 
流动 ,注意 消毒 隔离 .加强 口 腔 护 理 ， 























顶 防 医院 内 感染 发 生 。 

(三 ) 免疫 调节 治疗 ”目前 对 主 民 上 腺 皮质 激素 在 肝 
启 浊 治疗 中 的 应 用 尚 存在 不 同意 见 。 非 病 染 性 肝 误 
绚 , 如 自 里 免疫 性 肝病 及 急性 乙醇 中 毒 (严重 : 








第 八 章 肝脏 疾病 


等 是 其 适应 证 。 其 他 原因 所 致 的 肝 衰 竭 早期 , 背 病 情 发 展 
迅速 日 无 严重 感染 、 出 血 等 并 发 症 者 .早期 可 酌情 使 用 并 及 
早 停 药 。 后 期 为 油 节 肝 衰竭 患者 机 体 的 免疫 功能 .减少 感 
染 等 并 发 症 ,可 酌情 使 用 胸腺 素 a 等 免疫 调节 剂 。 

(四 ) 促进 肝 细胞 再 生 ”疗效 不 肯定 ,但 可 试用 :@@ 肝 
细胞 生长 因子 及 肝 细 胞 刺激 物质 ,有 促进 DNA 合成 ,促进 
肝 细 胞 再 生 , 抑 制 肿瘤 坏死 因子 .增加 Kupffer 细胞 功能 . 
增加 肝 细 胞 对 氨基 酸 的 摄取 ,增加 ATP 酶 活性 等 作用 ; 
@ 前 列 腺 素 已 ,能 改善 组 织 灌流 .但 对 已 有 出 血 的 患者 不 
能 应 用 ;@@ 生 长 激素 可 增加 肝 细 胞 再 生 能 力 , 提 高 巨星 细胞 
在 哄 功能 ,增加 肠 黏 膜 屏 障 功能 ,可 考虑 使 用 。 

(五) 肝 性 脑病 的 治疗 ”参见 本 章 第 八 节 “ 肝 性 脑病 ”。 

(六 ) 肾 功 能 不 全 处 理 ” 密 切 注意 肝 衰 竭 患 者 的 液体 
复苏 及 血管 内 血 容量 的 维持 。 伴 急性 肾 训 竭 患者 如 需要 透 
析 支 持 , 建 议 采 用 持续 性 而 不 是 间歇 性 血液 透析 。 在 血 流 
动力 学 不 稳定 者 应 考虑 采用 肺动脉 导管 插入 术 以 保证 适当 
补充 血 流量 。 如 果 血 液 置 换 不 能 维持 平均 动脉 压 (MBP) 
在 50 一 60mmHg: 应 使 用 全 身 血管 收缩 药物 如 肾上腺 素 或 
去 甲 皮 上 腺 素 和 多 巴 胺 ,但 不 能 用 加 压 素 ( 可 显著 增加 脑 血 
流 )。 

(七 ) 脑 水 肿 治疗 ”对 于 列 人 肝 移 植 的 患者 应 行 颅 内 
压 监 测 ; 颅 内 高 压 发 生 后 ,应 给 予 甘 器 醇 及 过 度 通 气 。 但 是 
预防 性 应 用 上 述 方法 并 无 好 处 ,不 予 推荐 。 皮 质 类 固 醇 类 
药物 不 宜 应 用 于 控制 ALF 患者 的 颅 内 高 压 。 

( 八 ) 抗 感染 治疗 ”应 行 定期 监测 培养 ,以 早期 发 现 浴 
在 的 细菌 或 真菌 感染 ,以便 根据 培养 结果 尽早 采取 适当 治 
疗 措施 。 

( 九 ) 出 血 的 防治 ”只 有 在 出 血 和 进行 侵入 性 操作 前 
才 推 荐 对 血小板 减少 症 和 凝血 时 间 延 长 者 进行 补充 治疗 。 
ALF 患者 应 接受 Ha: 受 体 阻 断 药 或 质子 泵 抑制 药 治 疗 .以 
预防 因为 应 激 性 溃疡 导致 的 酸 相关 性 胃 肠 道 出 血 。 

(十 ) 人 工 肝 支持 系统 ”人工 肝 是 指 通过 体外 的 机 械 、 
物理 化 学 或 生物 装置 ,清除 各 种 有 害 物质 ,补充 必 央 物质 
改善 内 环境 ,暂时 替代 训 站 肝脏 部 分 功能 的 治疗 方法 ,能 为 
许 细 胞 再 生 及 肝 功 能 恢复 创造 条 件 或 等 待机 会 进行 肝 移 
植 。、 人 工 肝 支持 系统 分 为 非 生物 型 .生物 型 和 组 合 型 三 种 。 
非 生物 型 人 工 肝 已 在 临床 广泛 应 用 并 被 证 明确 有 一 定 疗 
效 。 目前 应 用 的 非 生物 型 人 工 秆 方法 包括 血浆 狩 换 
《plasma exchange, PE) 血液 治 流 (hemoperfusion, HP) 、 血 
奖 胆 红 素 
过 (hemofiltration, HF)、 血液 














吸附 (plasma bilirubin absorption. PBA)、 血液 滤 
透析 (hemodialysis, HD)、 身 
佛 白 透析 (albumin dialysis, AD)、 血 浆 滤 过 透析 (plasma 
dia-filtration, PDF) 和 持续 性 血液 净化 疗法 (econtinuous 
由 于 各 种 人 工 盾 的 原理 不 同 | 
因此 应 根据 患者 的 具体 情况 选择 不 同方 法 单独 或 联 合 使 
用 : 伴 有 脑 水 种 或 肾 衰 竟 时 .可 选用 PE 联合 CBP HEF 或 
PDF: 特 有 高 胆 红 素 血 症 时 .可 选用 PBA 或 PE; 化 有 水 电 








blood purification, CBP) 等 . 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


解 质 亲 乱 时 ,可 选用 HD 或 AD。 应 注意 人 工 肝 治疗 操作 
的 规范 化 。 生 物 型 及 组 合生 物 型 人 工 肝 不 仅 具有 解毒 功 
能 ,而 且 还 具备 部 分 合成 和 代谢 功能 ,是 人 工 肝 发 展 的 方 
向 , 现 正 处 于 临床 研究 阶段 。 

(十 一 ) 肝 细 胞 和 干细胞 移植 ”利用 动物 或 人 肝 细 胞 
经 微 载体 ,球形 体 、 微 到 凝 胶 滴 等 植 和 人 系统 植 人 人 的 腹腔 或 
| 脾脏 ,以 取代 人 的 肝脏 功能 。 目 前 尚未 广泛 应 用 于 临床 。 
， 在 动物 实验 模型 中 已 证 实 纯化 肝脏 干细胞 灌注 具有 治疗 肝 
” 豪 竟 潜力 ,但 是 否 适用 于 人 类 尚 待 研究 。 

(十 二 ) 原 位 肝 移植 ” 肝 移 植 是 治疗 肝 衰竭 的 有 效 手 
段 ,应 掌握 时 机 ,具体 指 征 见 肝 移植 章节 。 





【预后 】 

多 个 预后 评分 系统 被 用 于 评估 肝 衰竭 的 预后 。 肝 衰竭 
〈 需 要 或 不 需要 肝 移 植 ) 的 预后 决定 于 很 多 因素 (性 别 、 年 
龄 ,衰竭 的 病因 、 入 院 时 肝脏 、 临 床 以 及 生化 状态 以 及 恶化 
高 峰 期 肝 性 脑病 的 程度 ,凝血 酶 原 时 间 、V 因子 INR、 肾 功 
能 、 胆 红 来 水 平 . 血 钠 , 动 脉 血 p 了 H\ 磷 血 症 ), 而 且 许 多 新 的 
指标 可 以 整合 到 预后 模型 中 。 
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肝脏 遗传 性 疾病 
孙 旭 ” 刘 厚 和 钰 
-- 些 遗传 代谢 性 疾病 会 累及 肝脏 引起 持续 的 肝 损 伤 。 
表 18-8-12 列举 了 主要 的 累及 肝脏 的 路 传代 谢 性 肝病 ,其 
中 一 些 以 *# " 史 标 记 的 可 引起 进行 性 进展 的 肝 损 伤 的 疾病 
在 杰 节 进行 了 阐述 。 





一 、 肝 豆 状 核 变性 






i 状 核 变性 (Wilson disease, WD) 是 以 铜 代谢 障碍 
染色 体 隐 性 遗传 病 , 由 于 基因 突变 ,其 编码 的 蛋 
生发 生 改 变 , 导致 血清 铜 蓝 蛋 白 (CP) 合 成 减少 和 胆道 排 钢 





现 为 于 便 化 . 锥 体外 系 症状 、 肾 功能 s = 
在 我 国 是 肝 肪 遗传 性 疾病 中 最 常见 的 ,因此 凡 40 岁 以 下 的 
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肝 硬 化 患者 均 需 排除 此 病 (参见 第 二 十 三 篇 神经 系统 疾病 
第 十 章 第 五 节 “ 肝 豆 状 核 变 性 ”)。 
表 18-8-12 ”引起 肝 损 伤 的 遗传 代谢 性 肝病 


先天 性 糖 代谢 异常 
" 肝 糖 原 累 积 病 , I 一 了 
“ 半 乳 糖 血 症 
“果糖 不 耐 受 
果糖 -1- 傍 酸 丁 醛 醇 酶 缺陷 
果糖 -1,6- 二 磷酸 酶 缺陷 
先天 性 蛋白 代谢 异常 
酷 氨 酸 血 证 
尿素 循环 醇 缺 陷 
先天 性 脂 代谢 异常 
尼 曼 -匹克 病 ( 类 脂 质 性 组 织 细胞 病 》 
神经 节 昔 精 贮 积 病 
酸性 胆固醇 酯 水 解 酶 缺陷 
Wolmanys 病 
胆固醇 酯 贮 积 病 
提 质 营养 不 良 
先天 性 黏 多 糖 代谢 异常 
先天 性 中 啉 代谢 异常 
中 啉 病 
先天 性 胆 酸 代谢 异常 
Byler”s 病 
肝 动脉 发 育 不 全 
展 性 复发 性 胆 汶 
Zellwegger’s 综合 征 
THCA 综合 征 
先天 性 铁 代谢 闪 乱 
“ 遗传 性 血色 病 
先天 性 铀 代谢 紊乱 
“ Wilson”s 病 
未 分 类 
“ ai- 抗 胰 和 蛋白酶 缺陷 





二 、Q-AT 缺乏 性 肝病 


a-AT 缺乏 性 肝病 (alpha-l antitrypsin deficiency) 为 
常 染色 体 显 性 遗传 病 ,基因 定位 14q32. 1, 正常 为 纯 合子 
PiMM 基因 ,变异 时 成 纯 侣 子 PiZZ 基因 或 杂 合 子 PiMS5、 
MZ、SZ 基因 ,在 肝 内 产生 病理 性 m-AT, 无 抑制 胰 怪 白 酶 
和 其 他 蛋白 酶 作用 , 现 已 知 有 76 种 等 位 基因 变异 。 病 理性 
arAT 分 子 量 小 ,溶解 度 低 , 肝 无 法 排 泌 到 血 中 ,大 量 积 
在 肝 中 造成 肝 细 胞 营养 障碍 ,炎症 破坏 ,可 发 展 为 肝 硬 化 和 
肝 瘤 。PiZZ 基 因 型 造成 肝 损 害 较 严重 , PiMS、MZ、SZ 基 
因 型 损害 较 轻 。 病 理 表 现 为 小 结 节 性 肝 硬化 , HE 染色 见 








大 小 不 等 球形 红色 嗜 酸性 小 体 , 过 碘 酸 Schiff 染色 阳性 , 称 
为 PAS 小 体 。 


【临床 表现 】 

任何 年 龄 男女 均 可 发 病 ,临床 表现 多 样 性 。 新 生 儿 黄 
疤 , 肝 损害 ,15%~20% 有 肝 大 ,PiZZ 型 2% 有 肝 硬 化 。 儿 
童 ,成 人 表现 为 慢性 活动 性 肝炎 , 叶 硬 化 发 病 率 为 10%, 男 
性 多 于 女性 ,肝癌 的 发 病 率 明显 高 于 正常 。70%~80% 的 
患者 伴 有 肺 气 有 种 。 结 直肠 癌 风 险 为 正常 3 倍 。 


【诊断 】 
1. 原因 不 明 的 肝 硬 化 需 怀 疑 。 

2. 血 -AT 明显 减少 或 缺乏 ,血清 球 蛋 白 减 少 。 
3. 肝 穿刺 活检 发 现 PAS 包涵 体 。 

4. 家 族 史 。 
5 
6 












: 有 期 羊膜 穿刺 或 绒毛 活检 检 出 ZZ 基因 型 。 
,Pi 基因 表 型 分 析 。 





1. 且 移 植 。 
2. 基因 治疗 。 


三 、 肝 糖 原 果 积 病 


肝 糖 原 累 积 病 (glycogen storage disease, GSD) 为 常 染 
色 体 陷 性 遗传 病 , 因 基因 变异 而 致 先天 性 糖 代谢 酶 缺乏 , 产 
生 正 常 或 不 正常 结构 的 糖 原 在 肝 和 上 其他 器 官 组织 中 累积 ， 
造成 损害 。 本 病根 据 不 同 的 酶 缺乏 分 为 14 型 ,包括 0、I、 
了 NV WWWW、 民 , 义 型 。 由 于 肝 是 最 大 的 糖 原 储 
存 器 官 , 故 大 多 型 糖 原 累积 病 都 可 引起 肝 大 ,但 只 有 0、 工 、 
下 型 可 引起 有 临床 表现 的 肝病 。 


【分 型 】 

1. 0 型 糖 原 合成 酶 缺乏 ,少见 ,早期 死亡 。 

2. I 型 葡萄 糖 -6- 磷 酸 酶 缺乏 ,可 见于 成 人 。 肝 大 ， 
硬化 ,转氨酶 轻 度 增高 ,反复 明显 低 血 糖 ,高 脂 血 症 , 乳 酸 增 





治疗 :高 糖 多 和 餐饮 食 ,维持 血糖 75mg/dl 以 上 。 

3. 下 型 淀粉 1,6- 葡 萄 糖苷 酶 缺乏 。 婴 儿 期 即 可 有 
肝 大 ,常见 肝 纤维 化 ,发 展 为 肝 硬化 少 。 低 血糖 及 高 脂 血 症 
表现 较 工 型 为 轻 。 肝 穿刺 活检 无 腺 瘤 改变 。 治 疗 :少量 多 
次 高 蛋白 饮食 。 

4. 了 型 淀粉 1,4 一 1,6 转 萄 萄 糖 瞪 酶 缺乏 。 肝 脾 肿 
大 ,进行 性 肝 硬 化 , 常 在 童年 早期 死亡 。 


【临床 表现 】 
临床 表现 轻重 不 一 ,重症 在 新 生 儿 期 即 可 出 现 严重 低 
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血糖 酸 中 毒 、 呼 吸 困难 和 肝 大 等 症状 ; 轻 症 病例 则 常 在 婴 
幼儿 期 因 生 长 迟缓 ,腹部 膨胀 等 就 诊 。 由 于 慢性 乳酸 酸 中 
每 和 长 期 胰岛 素 / 胰 高 糖 素 比 例 失常 .患者 身材 明显 矮小 ， 
骨 龄 落后 , 骨 质 蚊 松 。 腹 部 因 肝 持续 增 大 而 脱 隆 显著 。 肌 
肉松 弛 ,四 肢 伸 侧 皮 下 常 有 黄色 瘤 可 见 。 但 身体 各 部 比例 
和 智能 等 都 正常 。 患 儿 时 有 低 血 糖 发 作 和 腹 污 发 生 ， 少 数 
幼 婴 在 重症 低 血糖 时 尚 可 伴 发 惊厥 ,但 亦 有 血糖 降 圣 
0. 56mmol/L 以 下 而 无 明显 症状 者 。 随 着 年 龄 的 增长 , 低 
血糖 发 作 次 数 可 减少 。 
瞄 血 等 出 血 倾向 。 





病史 .体征 和 血 生 化 检测 可 供 作出 初步 临床 诊断 。 糖 
代谢 功能 试验 可 能 有 助 诊断 :如 糖 耐量 试验 中 因 患 儿 上 胰岛 
素 分 泌 不 足 ,呈现 典型 糖尿 病 特 征 ; 胰 高 粮 素 或 具 于 腺 素 试 
验 亦 不 能 使 患 儿 血 糖 明显 上 升 , 且 注射 胰 高 糙 索 后 , 血 乳 酸 
明显 增 商 ;由 于 患 儿 不 能 使 半 乳 糖 或 果糖 转化 为 葡萄 糖 . 因 
此 在 半 乳 糖 或 果糖 耐量 试验 中 血 葡 葡 糖水 平 不 升 高 。 这 类 
功能 试验 虽 有 避免 作 肝 组 织 活体 检查 的 优点 ,但 由 于 本 病 
患 儿 对 此 类 试验 反应 的 个 体 变异 较 大 . 故 仍 应 以 肝 组 织 的 
糖 原 定量 和 葡 欧 糖 -6- 磅 酸 酶 活性 测定 作为 确诊 依据 。 





本 病 的 病理 生理 基础 是 在 空腹 低 血糖 时 ,由 于 胰 高 糖 
素 的 代 偿 分 泌 促进 了 肝 糖 原 分 解 ,导致 了 体内 6- 磷 酸 简 箱 
糖 累积 和 由 此 生成 过 基 的 乳酸 .三 酸 甘 油 酯 和 胆 固 醉 等 一 
系列 病理 生化 过 程 。 因 此 ,从 理论 上 讲 . 任 何 可 以 保持 
血糖 水 平 的 方法 即 可 阻 断 这 种 异常 的 生化 过 程 :减轻 临床 








四 、 血 色 痛 


特 发 性 血色 病 (idiopathic hemochromatosis) 是 先天 性 
铁 代谢 麻 碍 导致 体内 铁 存 积 过 多 而 引起 和 肝 硬 化 、 心 册 病 、 糖 
尿 病 ,性 腺 功能 减退 、 皮 肤色 素 沉 着 .关节 炎 等 多 系统 表现 
的 遗传 性 疾病 。 定 位 于 6qP21. 3 的 HFE 基因 变异 引起 饮 
食 中 的 铁 吸收 大 量 增加 . 称 为 原 发 性 铁 过 载 。 诛 发 性 铁 过 
裁 时 ,大 重 铁 沉积 在 肝 、 哑 , 心 和 关节 皮肤 等 。 肝 内 铁 沉 积 
可 超过 正常 10 倍 以 上 ,使 肝 内 强 氧 化 剂 形成 过 多 ,造成 细 
胞 膜 、 脂 质 、 和 蛋白 质 和 核酸 损伤 .也 增加 癌变 可 能 。HFE 
C282Y 纯 合 子 变 异 可 引起 肝 损 害 . 杂 合 子 变异 可 有 铁 过 载 
但 无 肝 损 害 。 




















【临床 表现 了 

新 生 儿 起 即 有 铁 过 载 ,但 损伤 进展 较 慢 。 通 ? 
岁 出 现 临 床 症状 。75% 以 凸 有 肝病 表现 . 
肝 硬 化 至 癌变 。HFE 纯 合 子 变异 1 3 可 冯 





$40 ~ 50 
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由 于 血小板 功能 不 良 .患者 常 有 流 一 一 
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晚 于 或 轻 于 男性 ,因为 女性 月 经 可 引起 丢 铁 ,男女 发 病 之 比 
为 10 : 1。 特征 患者 可 见 肝 硬化 伴 青铜 色 皮 肤 加 糖尿 病 。 
16%~58% 的 患者 有 腹痛 表现 。 





1. 血清 转 铁 蛋 白 饱 和 度 汪 45%。 

2. 血清 铁 之 正常 2 倍 。 

3. 肝 铁 指数 (HID 之 1. 9, 计 算 方 法 : 肝 铁 浓度 (umol/g 
芭 ) 除 以 患者 的 年 龄 (年 ) 。 

4. 基因 表 型 分 析 。 


【治疗 】 

1. 铁 丈 合剂 排 铁 “ 去 铁 敏 1 分 子 可 络 合 3 个 铁 离子 。 

2. 控制 铁 摄 入 ,放血 排 铁 ”有 证 据 表 明 , 在 肝 硬 化 或 
糖尿 病 发 生前 进行 放血 疗法 可 显著 降低 HH 的 发 病 率 和 
死亡 率 。 因 此 ,对 高 危 人 群 进行 早 期 诊断 和 及 时 处 理 非常 
必要 。 名 初始 治疗 :只 要 能 耐 受 , 每 周 放血 1 一 2 次 ,每 次 1 
个 单位 (根据 血细胞 比 容 ,大 约 相当 于 250mg 铁 )。 放 血 后 
血细胞 比 容 应 下 降 10% 或 低 于 初始 值 的 20%。 加 维持 治 
疗 : 治 疗 初 始 阶 段 每 进行 10 一 12 次 放血 治疗 后 检测 血清 铁 
蛋白 水 平 ,血清 铁 和 蛋白 二 50ng/ml, 则 停止 常规 放血 , 改 为 
维持 放血 ,频率 宣 个 体 化 ,使 血清 铁 蛋 白水 平 保持 在 25 一 
50ng/ml, 低 于 25ng/ml 表明 铁 缺乏 ,应 暂停 放血 治疗 , 避 
免 出 现 缺 铁 性 贫血 。 

3. 抗 氧化 治疗 ”维生素 上 和 维生素 C。 

4. 受累 器 官 并 发 症 的 相应 治疗 。 


五 、 肝 圳 性 纤维 化 


为 常 染色 体 隐 性 遗传 疾病 , 因 调 节 胆 汁 转运 的 CFTR 












基因 变异 而 致 。 可 形成 胆汁 性 肝 硬 化 ,表现 为 夺 大 、ALP 
增高 , 黄 盖 ,腹水 等 门 脉 高 压 症状 。 


所 


六 、 半 乳糖 血 症 


半 乳 糖 血 症 (galactosemia) 为 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾 
病 。1- 供 酸 半 乳 糖尿 埋 栈 转移 酶 缺陷 , 肝 内 半 乳 糖 无 法 转 
变 为 葡 衔 糖 ,导致 I- 楼 酸 半 乳 糖 和 半 乳 糖 醇 积聚 肝 内 ,也 
可 积聚 在 籽 、 唱 状 体 、 脑 组 织 等 。 病 理 见 早期 出 现 肝 脂肪 浸 
润 . 汇 管区 胆 计 深 积 , 假 胆 管 形成 , 假 腺 体 增生 (特征 ) ,再 发 
展 成 纤维 化 至 人 硬化。 临床 少数 表现 为 急性 过 程 , 食 乳 后 即 
发 生 , 大 多 为 亚 急 性 过 程 ,可 有 黄 盖 ,腹胀 ,呕吐 、 低 血糖 ， 
2 一 5 周 后 出 现 腹水 、 和 白内障 等 。 
疗 方面 ,早期 诊断 后 应 在 饮食 中 气 除 半 乳 糖 。 一 般 
认为 家 终身 坚持 。 经 过 及 时 治疗 后 ,白内障 、 肝 大 和 肝 硬化 
各 均 可 逆转 ， 眼 1 刻 停 用 乳 类 , 改 用 豆浆 ,米粉 

区 人 必 圭 物质 ,豆浆 中 虽 含 有 能 分 解 






















出 半 乳 糖 的 蜜 三 糖 和 水 苏 糖 ,但 不 能 被 人 体 肠 道 吸收 , 故 无 
碍 于 治疗 。 通 常 在 限制 乳 类 3 一 4 天 后 即 可 见 临 床 症状 改 
善 , 肝 功能 在 1 周 后 好 转 。 须 避 免 一 切 可 能 含有 奶 类 的 食 
品 和 某 些 含有 乳糖 的 水 果 蔬菜 如 西瓜 ,西红柿 等 。 


七 、 遗 传 性 果糖 不 耐 受 症 


遗传 性 果糖 不 耐 受 症 (hereditary fructose intolerance) 
为 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 肝 内 1 磷酸 果糖 醛 缩 酶 缺 
乏 导 致 果糖 和 磷酸 果糖 在 肝 内 结 育 ,造成 肝脏 炎症 及 纤 
维 化 、 肝 硬化 等 表现 。 


【临床 表现 】 i 

1 委 儿 期 即 发 病 , 进 果糖 或 花 糖 后 近 心 .呕吐 ,腹痛 、 
低 血糖 ,甚至 咎 迷 . 抽 搞 、 意 识 障碍 。 发 病 率 0. 3 一 (4 
0 

2. 可 有 肝 大 , 脾 大 .黄姜 .腹水 等 。 

3. 可 有 低 血 确 、 高 尿酸 血 症 等 。 


【诊断 】 
肝 穿刺 组 织 检测 1- 磷 酸 果糖 醚 缩 酶 活性 。 


【治疗 】 

患者 饮食 中 要 完全 去 除 藤 糖 . 果 精 和 山梨 精 醇 。 由 于 
这 些 糖 类 经 党 作为 添加 剂 , 甚 至 大 部 分 药物 也 存在 ,可 能 很 
难 做 到 完全 去 除 。 开 始 治疗 后 ,患者 肝 诊 功能 好 转 , 稼 力作 
育 一 般 不 受 影响 。 进 入 成 年 期 ,即使 患者 摄 和 人 了 果糖, 症状 
也 较 轻微。 
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第 十 二 节 ” 原 位 肝 移植 饼 
内 科 问 题 
王 吉 摊 


目前 , 肝 移 植 (liver transplantation, LT) 已 成 为 各 种 病 





因 导 致 的 急 .慢性 肝 训 竟 的 标准 治疗 方案 之 一 。1 年 及 10 
年 生存 率 已 分 别 能 达到 90% 和 65 兴 一 80 兴 。 除 长 期 存活 








: 短 





外 .多 数 移植 后 患者 都 具有 较 好 的 生活 质量 ,其 至 包括 生 








能 力 的 恢复 。 

由 于 供 肝 严 重 缺乏 ,导致 尽 肝 移植 (split LTx) 和 活体 
亲属 肝 移植 (living related LTx,LDLT) 技 术 的 进展 。 前 者 
的 优点 可 是 将 一 个 肝 胜 移植 给 两 个 趾 者 ,尤其 适合 等 待 
移植 的 儿童 患者 ;后 者 为 择期 手术 ,又 由 于 供 体质 量 好 ， 
冷 缺 血 时 间 缩 短 ， 使 患者 能 得 到 及 时 有 效 的 治疗 。 自 
1989 年 首 例 成 功 的 LDLT, 迄今 已 在 世界 上 包括 中 国 获 
得 快速 和 广泛 的 应 用 。 

对 受 体 和 移植 时 机 的 适当 选择 是 肝 移植 成 功 的 必要 条 
件 , 而 对 于 术 后 并 发 症 和 原 发 病 复发 有 效 的 防治 对 提高 号 
者 的 生存 率 有 重要 演义。 


【患者 的 选择 

(一 ) 移植 指 征 和 时 机 

1 暴发 性 肝 功能 衰 竟 ”根据 Kingys College 标准 ,对 
对 乙酰 氨基 大 中毒 者 如 果 动 及 Ph<7. 3( 不 论 肝 性 脑病 的 
程度 ) 或 者 肝 性 脑病 时 ~ 位 级 ， 加 上 凝血 酶 原 时 间 (PT) 二 
100 秒 以 及 血清 肌 配 >300pmoly1.、 对 其 他 原因 的 肝病 患 
者 :PT>100 秒 ， 或 者 满足 以 下 标准 中 三 条 者 (不 论 肝 性 脑 
病 的 程度 ), 凝血 酶 原 时 间 50 秒 ; @ 血 清 胆 红 素 盖 
300pmol/L;@ 年 龄 二 10 岁 或 六 40 岁 ;@ 黄 姜 出 现 到 发 生 
脑病 时 间 之 7 天 ;@ 非 甲 非 乙 型 肝炎 或 药物 中 毒 。 应 该 在 
全 小 时 内 作 急诊 肝 移 植 。 但 们 有 全 身 真菌 感染 或 重症 胰 
腺 炎 或 对 治疗 有 反应 者 不 家 立即 手术 。 

“ 各 种 原因 引起 的 终 未 期 肝 硬 化 ” 终 未 期 肝病 模型 
(model of end-stage liver disease,MELD) 评 分 之 20LMELD 
评分 = 9. 6log ( 肌 醋 mg/dl) 十 3.8( 胆 红 素 mg/dl) 十 
.2log(INR) +6. 4]; 或 者 肝 硬 化 Child-Pugh C 级 并 有 以 
下 一 种 情况 者 :@ 不 能 控制 的 门 脉 高 压 性 出 血 ;@ 发 生 过 自 
发 必 腹膜炎 ;@ 反 复发 作 有 性 及 病 ;@ 瑞 大 性 脾 水 ;@ 不 可 
首 的 影响 生存 质量 的 肝 外 表现 ， 肝 肺 综合 征 、 顽 固 性 烃 阅 
等 。 均 可 以 登记 肝 移植 。 

3. 肝 细 胞 肝癌 (HCC) ”上 肝 硬化 Child B/C 级 患者 , 单 
个 病灶 <5cm, 或 多 个 病灶 <<3 个 ,而 且 每 个 病灶 二 3em, 未 
类 及 血管 和 无 肝 外 转移 ,有 上 计 移 植 指 征 。 

(二 ) 禁忌 证 包括 :四 感染 :不 能 控制 的 全 身 感染 ; 
旬 恶 性 种 交 : 肝 外 恶性 肿瘤 和 晚 期 肝 恶 性 肿瘤 ;@ 神 经 心 
型 吸毒, 副 酒 ,不 能 依从 术 后 免疫 抑制 方案 ;@ 心 . 肺 , 肾 疾 
病 不 能 耐 受 手术 者 。 


【患者 移植 前 的 处 理 】 

为 了 减少 患者 等 待 肝 移 植 时 的 死亡 率 .应 及 时 处 理 肝 
便 化 并 发 症 。 

1 经 颈 静 脉 肝 内 门 体 分 流 (TIPS) ， 顽 疝 性 腹水 及 食 
管家 底 兆 脉 反 复出 血 才 应 行 TIPS 以 政 善 症状 .减少 术 中 
失血 ,并 可 缩短 手术 时 间 , 政 善 预后 。 

2. 静脉 内 高 营养 改善 患者 营养 不 良 状 态 ,改善 移植 
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的 预后 。 

3. 乙 型 肝炎 患者 带 口 服 抗 病 毒药 物 , 以 降低 乙肝 复 
发 率 。 

4. HCC 患者 必要 时 可 以 先行 经 肝 动 脉 栓 塞 化 疗 。 


【 术 后 近期 并 发 症 的 处 理 】 
1. 感染 ”是 肝 移植 常见 的 并 发 症 和 主要 死亡 原因 。 | 
由 于 感染 预防 策略 的 进步 以 及 诊断 水 平 的 提高 ,近年 来 . 移 


植 后 感染 率 从 80% 下 降 到 40% ,感染 相关 的 短期 和 中 期 死 一 


亡 率 均 低 于 10%。 

(1) 细菌 感染 : 常 发 生 于 术 后 的 1 个 月 内 :最 常见 的 
是 手术 部 位 感染 、 菌 血 症 及 肺炎 。 发 生 率 为 6%~-30%、 
病死 率 为 5%~~40%。 只 要 肝 移 植 患者 表现 出 感染 的 任 
何 征兆 (主要 指明 显 的 发 热 ) 以 及 败血症 的 迹象 ,或 者 出 
现 部 位 明确 的 感染 ,在 获取 血 或 其 他 相关 组 织 样本 后 应 
立即 开始 经 验 性 抗生素 治疗 。 经 验 性 治疗 最 常用 的 药物 
是 第 三 代 和 第 四 代 头 钨 菌 素 , 哌 拉 西林 -三 唑 巴 坦 及 唑 诺 
坪 类 药物 。 对 败血症 患者 和 在 耐 甲 氧 西林 的 金黄 色 葡 欧 
球菌 (MRSA)、 产 超 广 谱 B 内 酰胺 酶 (ESLB) 革 兰 阴性 杆 
菌 感染 高 发 的 移植 中 心 , 可 使 用 糖 肽 类 药物 (万 古 竹 素 或 
蔡 考 拉 宁 ) 及 碳 青竹 烯 类 药物 ( 亚 胺 培 南 . 美 风 培 南 或 厄 
他 培 南 )。 一 旦 鉴定 出 致 病菌 应 先行 药 敏 试验 ,并 调整 治 
疗 方案 。 

肺炎 易 发 生 于 移植 后 早期 以 及 机 械 通 气 的 中 者 .内 
50% 病 例 的 致 病 微生物 不 能 被 及 时 鉴定 ,应 采用 侵 和 人性 诊 
断 方法 ,如 通过 纤维 支气管 镜 行 支气管 肺泡 洪 洗 或 肺 活 检 。 
适度 止痛 \ 加 强 通气 可 预防 肺 部 感染 ;有 大 量 胸腔 积 液 时 应 
及 时 穿刺 放 液 。 

如 患者 伴 有 ALP,.yY-GT、. 胆 红 素 升 高 .应 行 也 型 超声 检 
查 明确 有 无 胆道 梗阻 .必要 时 行 ERCP。 肝 移植 后 胆道 狭 
窒 是 行 ERCP 后 发 生 感 染 的 一 个 危险 因素 . 故 建议 患者 在 
接受 ERCP 时 预防 性 应 用 具有 广 谱 抗 菌 作用 抗生素 .如 啤 
拉 西 林 - 三 唑 巴 坦 和 碳 青 

(2) 染 : 是 受 体 轧 病 和 死亡 的 重要 病 轩 。 肛 和 攀 
植 后 真菌 感染 7 中 ~42 皮 之 间 . 其 中 念珠 菌 和 由 短 商 
是 最 常见 的 病原 体 。 研 究 显 示 气 康 唑 、 仇 曲 康 唑 和 脂 质 体 
两 性 哈 素 B. 单 独 或 联合 应 用 5 天 到 10 周 的 预防 方案 对 于 
降低 真菌 感染 的 发 病 率 (RR==0.7) 和 死亡 率 (RR=0.72) 
是 有 益 的 。 侵 袭 性 念 染 应 采用 和 气 康 唑 或 伊 昌 康 唑 洪 
疗 。 人 种 袭 性 曲 短 菌 病 的 治疗 可 单独 或 联合 应 用 两 性 
B、 伏 立 康 唑 或 卡 消 芬 净 。 在 病情 允许 的 情况 下 应 尽 吕 能 
减少 免疫 抑制 剂 的 应 用 。 
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(3) 病 : :以 巨细 胞 病毒 (CMVWD) 感 染 最 常见 .多 
在 移植 后 4~6 周 重要 的 机 会 性 







出 现 ,是 肝 移植 中 最 
诛 体 。 临 床 表现 为 发 热 . 乏力、 白细胞 减少 . 较 才 重 
的 CMV 感染 伴 时 炎症 状 及 转 氨 香 升 涡 和 吐 心 路 时、 骤 海 
等 肠炎 症状 及 消化 道 出 血 ， 有 时 无 转 煞 并 














和 并 阐 而 发 生 洪 
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胆 。 血 清 抗原 检测 或 PCR 技术 检测 CMV DNA .组 织 学 检 
查 ( 肝 活检 , 肺 活 从 有 轩 肠 症状 时 胃 及 直肠 活检 , 见 核 内 包 
涵 体 ) 可 及 时 作出 诊断 。 更 昔 洛 韦 (ganciclovir)5mg/kg,12 
小 时 1 次 , 静 注 14~21 天 ,最 好 用 到 CMV DNA 阴性 2 周 
(每 周 检测 1 次 ) ,接着 口服 泛 昔 洛 韦 (famciclovir) , 共 3 个 
月 . 应 同时 减少 免疫 抑制 剂 用 量 。 供 体 CMV 阳性 者 , 受 


| 体 术 后 口服 泛音 洛 韦 可 预防 患者 CMV 感染 。 





上 其 他 的 病毒 感染 常见 的 有 疱疹 病毒 (发 生 率 最 高 达 
”40%) 和 EB 病毒 (EBV)。 一 般 采 用 阿 背 洛 韦 和 泛音 洛 韦 
进行 治疗 和 预防 。 移 植 后 淋巴 细胞 增殖 性 疾病 (post- 
transplant lymphoproliferative disease, PTLD) 和 EBV 相 
关 。PTLD 可 逐渐 累及 淋巴 结 及 结 外 组 织 , 患 者 出 现 类 似 
于 感染 性 单 核 细胞 增多 症 的 反应 性 浆 细胞 增生 或 形成 淋巴 
瘤 。PTLD 的 治疗 包括 在 病情 允许 的 情况 下 将 免疫 抑制 剂 
减 晤 , 当 PTID 进展 为 淋巴 瘤 时 采取 化 疗 和 抗 B 细胞 抗体 
(rituximab) 治 疗 , 对 有 肿 物 的 患者 行 外 科 手 术 和 放疗 。 
(4) 卡 氏 肺 殉 虫 : 卡 氏 肺 孢 虫 性 肺炎 多 发 生 在 术 后 
3 一 6 个 月 ,临床 表现 为 干咳 和 呼吸 困难 ,血气 提示 中 重度 
低 氧 血 症 而 胸 片 可 正常 。 怀 疑 该 病 时 可 应 用 TMP/SMZ.。 
通过 支气管 镜 作 气管 冲洗 , 拉 网 . 银 染 色 查 到 肺 孢 虫 可 诊 
断 。 测 定 血 中 卡 氏 肺 钨 虫 抗原 与 抗体 ,可 获 快速 诊断 。 出 
现 师 浸润 难以 诊断 时 应 作 肺 活检 ,早期 诊断 可 缩短 病程 , 诊 
断 延误 常 造成 死亡 。 
2. 排斥 反应 ” 肝 移 植 后 患者 肝 功 能 稳定 情况 下 ,突然 
出 现 ALT 升 高 和 黄 冶 ,排除 了 感染 、 肝 动脉 栓塞 和 胆道 疾 













感性 和 特异 性 ,肝脏 组 织 学 仍然 是 诊断 排斥 反应 的 金 标准 。 
急性 排斥 反应 可 以 静脉 用 泌 尼 松 龙 500mg/d, 共 3 天 。 丙 
用 中 者 慎 用 ,可 以 加 大 钙 调 磷酸 酶 抑制 剂 的 剂 熏 。 

迄今 为 止 临床 上 尚 无 既 能 诱导 免疫 醒 受 又 能 减少 或 消 







括 肾 荔 能 、 感 ? 
等 )。 基 
资 司 (tacrolimusyTac,EFK506) 的 例 疫 抑制 治疗 ,尤其 是 Tac 
的 应 用 . 改 诱 子 用 移植 患者 移植 物 的 长 期 生存 率 , 因 此 是 免 
疫 抑制 治疗 的 基 右 。 一 般 半 年 后 可 停 用 激素 (和 白 身 侈 疫 性 
轿 病 可 用 小 剂 三 泌 尼 松 5mg/d 维持 )。 低 剂量 的 CsA 
或 Tac 与 抗 代谢 药 硫 哄 虞 蛤 (AZA) 或 窒 励 琶 酷 (MMEF) 或 
OR 抑制 齐 [ 凸 罗 莫 司 (sirolimuys), 依 维 莫 司 (everoli- 
ms 让 合用 是 超常 用 的 方案 。 免 疫 抑制 药物 的 作用 机 制 和 
不 蔡 友 应 网 性 移植 萤 节 ， 

,习性 肾 功 能 不 全 是 移植 后 致死 和 多 
ji 3 用 移植 是 者 雷 上 要 做 短期 血 透 ,5 光 震 长 
指 征 为 贿 屋 ” 汪 25ml kg。bh)( 心 功能 正常 . 血 















让 4 宇 


3. 宵 胆 损害 


炳 的 下 要 须 央 








容量 充足 时 ), 血 钾 二 7mmoIL, BUN > 35.7mmol/L 
(100mg/dD) ,pH 二 7. 2. 对 药物 治疗 无 反应 者 。 


【 术 后 远 期 并 发 症 的 处 理 】 

对 患者 出 院 后 的 随访 一 般 先 每 周 1 次 ,1~2 月 后 改 为 
3 一 6 月 1 次 。 随访 时 应 根据 患者 情况 调整 抗 排 异 药 物 的 
剂量 ,并 检查 有 无 下 述 并 发 症 和 原 发 病 的 复发 ,给 予 相应 
处 理 。 

1. 高 血压 几乎 每 个 移植 患者 在 手术 后 早期 发 生 高 
血压 。 原 因 是 多 因 崇 的 ,并 易 受 血 容量 和 CsA/FK506 的 
影响 。 如 有 持续 高 血压 应 给 予 扩 血管 药物 ( 钙 持 抗 药 )、B 
受 体 阻 灌 药 、 利 永 药 联 合 治疗 。 

2. 移植 后 新 发 糖尿 病 和 代谢 综合 征 有 报告 移植 后 
新 发 糖尿 病 高 达 37% ,危险 因素 有 : 受 体 移植 前 丙肝 ; 
@ 受 体 移植 前 非 酒精 性 脂肪 肝炎 ;@ 免 疫 抑 制药 物 如 类 回 醇 
激 夫 和 FK506 的 应 用 。 应 及 时 诊断 。 治 疗 可 应 用 他 汀 类 药 
物 ,减少 钙 调 磷酸 酶 抑制 剂 的 剂 并 治疗 高 血压 和 糖尿 病 。 

3. 移植 后 贫血 ”发 生 率 占 肝 移植 的 4% 一 28 交 。 贫 血 
原因 可 以 是 失血 ,感染 、 抗 排 异 药物 毒性 溶血 所 致 。 治疗 
对 策 可 根据 上 述 不 同 原因 输血 ,抗生素 顶 防 、 调整 抗 排 异 药 
物 ,必要 时 用 促 红细胞 生成 内 。 

4. 心脏 疾患 ， 肝 硬化 患者 常 伴 心室 收缩 和 千 张 功能 
不 全 ,移植 后 对 多 巴 胶 缺 少 反应 ,合并 有 冠 心病 患者 必要 时 
在 肝 移 植 前 先 放 支 架 , 以 改善 预后 。 

5. 胆道 并 发 症 ” 术 后 10 踊 一 20 中古 者 出 现 胆道 并 发 
证 ,包括 胆道 狭窄 . 胆 漏 .胆道 感染 ` 结 石 等 ,其 中 6 外 一 
13 光 和 需 再 次 移植 ,病死 率 约 19 儿 ,其 中 缺 血型 胆道 病变 (is- 
chemic-type biliary lesion,ITBL) 越 米 越 受到 重视 ， 术 后 发 
生 ITBL 的 高 危 因 素 为 : 原 发 病 为 重型 乙肝 、ABO 血型 不 
符 , 供 肝 冷 保存 时 间 宇 12 小 时 和 术 后 肝 动 脉 病变 , ERCP 
和 MRCP 诊断 率 高 ,根据 不 同 病 因 和 病变 可 采用 药物 、 
ERCP 介 入 ,胆道 手术 和 再 移植 处 理 。 








【 原 发 病 复发 的 防治 
迄今 为 止 有 循 证 证 据 能 有 效 顶 防 原 发 病 复发 的 只 有 乙 
型 肝炎 ,对 其 他 原 发 病 的 有 效 防治 还 缺乏 循 证 证 据 。 联 合 
乙肝 免疫 球 恰 和 白 (BIG)( 短 期 使 用 ) 和 一 种 核 华 ( 酸 )? 类 似 物 
是 预防 乙 型 肝炎 移植 后 入 感染 最 合理 的 选择 。 核 菇 类 药物 
村 卡 书 用 于 初 治 患者 抗 病毒 强 效 旦 耐 药 发 生 率 低 ,无 肾 
:是 移植 后 患者 单 药 预防 的 良好 选择 :但 应 避免 用 于 胸 
者 最 好 继续 加 阿 德 福 书 本 或 
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第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 


第 一 节 急性 胰腺 炎 


孙 起 

急性 胰腺 炎 (acute pancreatitis, AP) 是 胰腺 的 急性 炎症 

利 细胞 损害 过 程 , 在 不 同 程度 上 波及 邻近 组 织 和 其 他 脏 器 系 
统 ,AP 可 分 为 经 症 
MAP) 和 重症 和 腺 炎 (severe acute pancreatitis, SAP) 两 
型 。SAP 中 病情 极其 凶险 者 又 冠 名 为 暴发 性 胰腺 炎 


(fulminate pancrcatitis) 。 


刘 杰 









性 胰腺 炎 (mild acute pancreatitis， 


【流行 病 学 】 

急性 胰腺 炎 的 发 生 率 美 国 报告 为 5 一 30710 万 不 等 . 瑞 
典 为 3~5/10 万 。 近 年 来 AP 患者 呈 逐 年 增加 趋势 ,这 与 
胆石 症 、 饮 酒 、 高 脂 饮食 增加 密切 相关 。 检 查 措施 ( CT, 超 
上 直 内 镜 和 ERCP ) 的 优化 使 得 AP 的 诊断 率 更 高 。 近 来 AP 
患者 的 平均 死亡 率 下 隆平 均 病程 缩短 与 及 时 合理 运用 疾 
病 风 险 评估 有 关 , 增 加 了 诊断 治疗 措施 的 有 效 性 。 









【病因 与 发 病 机制 】 
(一 ) 病因 分 类 “引起 急性 胰腺 炎 的 病因 很 多 。 
1. 常见 病因 ”胆石 症 、 酒 精 和 高 脂 血 症 , 约 占 病例 数 









激 居 释放 _、 绥 激 肽 1 _、 血管 通 透 性 1 


70% 以 上 。 

2. 其 他 病因 约 占 病例 数 的 10%, 包 括 自身 免疫 性 、 
先天 性 、 医 源 性 ,感染 性 .代谢 性 .坏死 性 ,梗阻 性 .中 毒性 、 
创伤 性 .血管 源 性 的 病因 等 。 

3. 经 各 项 检查 不 能 确定 病因 者 称 为 特 发 性 ， 

(二 ) 发 病 机 制 ” 各 种 胰 酶 原 的 不 适时 提前 被 激活 是 
AP 形成 的 主要 始 动因 素 。 

正常 情况 下 ,胰腺 腺 泡 细胞 内 酶 蛋白 的 形成 与 分 泌 过 程 
处 于 与 细胞 质 隔绝 状态 。 胰 腺 有 多 种 安全 机 制 以 对 付 酶 原 六 
自体 激活 问题 。 一 种 机 制 是 胰腺 分 泌 胰 醒 白 酶 抑制 剂 
(PSTD .PSTI 可 在 分 泌 小 粒 中 发 现 。PSTI 以 1 : 1 的 比例 和 
胰 和 蛋白酶 的 活化 位 点 结合 以 抑制 该 酶 的 活性 。 当 超过 10% 的 
胰 谷 白 获 原 已 被 激活 时 ,该 机 制 就 失效 了 。 故 任何 对 该 保护 
机 制 有 负面 影响 或 压倒 性 作用 的 不 利 因素 均 可 导致 胰 表 

胰腺 实质 与 胰 答 . 胰 管 与 十 二 指 肠 之 间 存 在 
液 的 分 沁 压 也 大 于 胆汁 分 泌 压 ,因此 一 般 情 况 下 .十 二 指 肠 
液 和 胆汁 不 会 反 流 进入 胰腺 ,激活 胰 酶 。 

另外 ,正常 胰 管 具有 符 膜 屏障 作用 , 它 可 以 抵挡 少量 绰 
和 白 蓝 的 消化 作用 。 如 胆汁 中 的 细菌 等 有 害 因 于 做 坏 了 胰 管 
的 黏膜 屏障 后 ,胰腺 就 有 可 能 凡 各 种 自 号 藩 的 消化 而 产生 


1. 共同 通道 梗阻 见 图 18-9-1。 


一 [一向 
























昌 石 证 酶 活化 ”” 激 肪 1+ 白细胞 温润 
胆汁 从 激活 胰 看 | ps 血管 壁 剖 力 二 了 
反 流 + 一 > 白 队 站 强力 酶 活化 一 纤维 破坏 一 > 血管 坏死 一 > [出 血 





肠 上 肽 酶 





胰 、 订 蛋白酶 活化 一 > 直接 消化 自身 组 织 
磷脂 酶 活化 一 溶血 磷脂 酰 胆 碱 ( 卵 磷 踢 ) + 一 > 脂肪 细胞 破坏 
脂肪 酶 活化 一 > 所 化 一 > [看 本 
细菌 反 流 入 胰 管 一 > 破坏 黏膜 屏障 + 酶 激活 一 > 胰腺 破坏 

梗阻 引起 AP 示意 






局 诸 一 > 括约肌 收缩 
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2. 十 二 指 肠 液 反 流 ”十 二 指 肠 腔 内 压力 异常 增高 ( 哎 
吐 、 肠 系 膜 上 动脉 压迫 综合 征 ) 或 感染 等 因素 引起 肝 胰 迹 腹 
部 括约肌 松弛 ,其 诱发 AP 的 机 制 与 上 述 过 程 相似 。 

3. 副 酒 ”长 期 饮酒 可 明显 增强 胰腺 对 胆 碱 能 和 促 胰 
酶 素 的 反应 而 引起 富 含 酶 的 胰 液 分 泌 增加 ,另外 ,长 期 饮酒 
者 的 胰腺 溶 酶 体 的 脆性 增加 , 溶 酶 体 酶 可 激活 胰 和 蛋白 酶 。 
酒精 代谢 酶 5 -二 磷酸 尿 喀 啶 核 节 衔 葡 糖 醛 酸 转移 酶 的 基 
因 多 态 性 与 酒精 性 胰腺 炎 的 易 感性 上 升 有 关 , 环 境 因素 和 
辅助 因素 如 抽烟 和 高 脂肪 腾 食 都 与 患者 对 此 病 的 易 感 性 

4. 胰 管 梗阻 “ 当 结 石 . 虫 卵 . 肿 瘤 使 胰 管 出 现 完全 或 
不 完全 阻塞 ,胰腺 分 泌 物 不 能 通过 胰 管 及 时 排泄 , 则 会 使 胰 
管内 压力 增高 而 胀 破 胰 管 , 胰 液 流入 胰 实 质 破坏 胰腺 。 

5. 高 脂 血 症 ” 胰 腺 毛细 血管 床 中 的 脂肪 酶 作用 于 血 
清 中 高 水 平 的 甘油 三 酯 ,产生 有 毒性 的 游离 脂肪 酸 , 损 伤 胰 
腺 小 血管 内 皮 , 产 生 炎 症 细胞 和 血栓 。 该 型 胰腺 炎 血 清 演 
粉 酶 可 不 升 高 ,但 脂肪 酶 升 高 。 

6. 炎症 介质 ”胰腺 炎 期 间 , 产 生 并 释 出 多 种 炎症 介 
质 ,它们 劳 集 炎症 细胞 ,促使 炎症 细胞 活化 并 贴 附 于 血管 
壁 , 或 直接 造成 细胞 损伤 。 也 可 引起 系统 性 炎症 反应 综合 
征 ,发 生 多 系统 脏 器 衰竭 。 其 中 包括 :名 氧 衍 生 自 由 基 : 可 
直接 改变 线粒体 膜 通 透 性 转变 孔 开 关 , 导 致 细胞 凋 亡 和 坏 
死 。 使 细胞 内 溶 酶 体 释 放 , 消 化 酶 活化 导致 胰腺 急性 损伤 。 
@@ 有 和 肿瘤 坏 死因 子 : 具 有 重要 的 炎症 .免疫 调 节 反应 功能 , 导 
至 AP 和 内 毒素 的 产生 ,从 而 使 病情 进一步 恶化 。@IL-8: 
可 促使 AP 早期 中 性 粒 细 胞 活化 及 其 弹性 蛋白 酶 的 释放 ， 
加 重 炎症 反应 。 研 究 中 发 现 个 体循环 中 增加 的 IL-8 水 平 
与 其 酒精 消耗 旺 水 平成 正比 例 关 系 。@IL-18: 主要 由 单 
核 巨 噬 细胞 产生 ,是 AP 时 胰腺 损伤 和 全 身 并 发 症 如 低 血 
压 和 多 器 官 功能 障 但 的 介质 之 一 。 句 腺 并 酸 环 化 酶 多 肽 : 
属于 血管 活性 肠 肽 ,其 过 度 表 达 增 加 AP 的 进程 。 人 名 胰腺 
炎 相 关 和 蛋白: 可 能 介 导 局 部 和 全 身 性 炎症 反应 :在 胰腺 炎 的 
炎症 过 程 中 发 挥 调 节 作 用 ,是 炎症 反应 的 调节 器 , 兼 具 抗 炎 








病理】 


AP 的 病理 变化 表现 为 从 水 肿 到 出 血 坏 死 等 一 系列 改 
上 要 。 从 病理 上 可 分 为 急性 水 肿 型 和 出 备 坏 死 型 两 种 。 

(一 ) 急性 水 肿 型 ” 约 占 AP 的 9 中。 外 彤 用 大 、 质 地 
结实 ; 朋 周 纽 织 可 有 少 赃 坏死。 显微镜 下 见 胰腺 间 质 充血 、 
水 用 和 炎 狂 细胞 浸润 为 让 :可见 少 其 腺 泡 趟 死 ,血管 变化 常 
不 明显 内 外 分 废 腺 无 损伤 表现 。 

(二 ) 急性 出 血 坏 死 型 ”此 型 少见 。 其 时 本 炳 变 为 ， 
也 能 实 质 趟 此 ;多 血管 报 害 引起 水 肝 、 出 和 在 和 调和 栓 形成; 
多 此 肪 拓 死 : 炎症 反应 。 大 体形 态 上 可见 钙 拒 旦 
大 小 不 罕 , 硝 隆起 的 象 攻 色 训 点 或 三 天 ,散落 在 大 网 腊 利 胰 

















【临床 表现 】 

(一 ) 症状 

1. 腹痛 95% 的 AP 患者 有 腹痛 ,多 旺 突然 发 作 ,与 
物 餐 和 柄 酒 有 关 。 腹 痛 性 质 为 持续 性 刀 割 样 ; 以 中 上 腹 为 
多 ,其 次 为 右上 腹 或 左上 腹 , 也 可 为 束 带 样 , 脐 周 和 下 县 部 
极 少 见 。50 色 患者 的 腹痛 可 向 左 背部 放射 , 呈 “一 "字样 分 
布 ; 吴 曲 体位 和 前 倾 体位 可 使 疼痛 缓解 。 腹 冶 通 常 可 持续 
48 小 时 , 偶 可 超过 1 周 。 腹 痛 的 机 制 主 要 为 :胰腺 的 急 
性 水 肿 、 炎 症 刺激 和 牵 拉 其 包 膜 上 的 神经 末梢 ;四 胰腺 的 炎 
性 渗 出 液 刺 激 毗 邻 的 腹膜 和 腹膜 后 组 织 , 产 生 局 限 性 腹膜 
炎 ; 四 胰腺 炎症 累及 肠 道 ,引起 肠 充 气 和 麻 兽 性 胡 梗 阻 ; 
@ 胰 管 阻塞 或 伴 甩 虱 炎 、 胆 石 症 引 起 疼痛 。 极 少数 AP 串 
者 可 以 没有 腹痛 ,而 仅 表现 为 明显 腹胀 。 

2. 发 热 。 多 为 中 度 发 热 , 少 数 为 高 热 , 一 般 持续 3 一 5 
天 。 如 发 热 不 退 或 逐日 升 高 ,尤其 持续 2 一 3 周 以 上 者 ,要 
和 营 惕 胰腺 脓肿 可 能 。 发 热 由 胆道 感染 或 峡 腺 炎症 、 坏 死 组 
织 的 吸收 等 引起 。 

3. 恶心 .呕吐 ”多 数 患者 有 恶心 .呕吐 。 酒 精 性 胰腺 
炎 患 者 的 呕吐 常 于 股 痛 时 出 现 , 胆 源 杂 炎 患者 的 呕吐 
常 于 腹痛 发 生 后 出 现 。 呕 吐 物 为 胃 内 容 物 , 重 者 可 混 有 胆 
汁 ,甚至 血液 。 哎 吐 后 ,患者 无 舒适 感 。 

4. 黄姜 ”病情 较 轻 的 AP 可 无 黄 辣 。 下 列 原因 可 引 
起 黄姜 :胆道 感染 .胆石 症 引起 胆 总 管 梗阻 ;四 肿 大 的 胰 
头 压迫 胆 总 管 ;@ 合 并 胰腺 脓肿 或 胰腺 假 变 有 种 压迫 胆 总 管 ; 
@ 合 并 肝脏 损害 等 情况 。 不 同 原因 的 黄 瘟 持续 时 间 不 
一 样 。 

(二 ) 体征 

1，MAP 患者 有 腹部 的 深 压 痢 , 但 与 患者 自觉 证 状 不 
成 比例 ; SAP 可 出 现 肌 紧张 .压痛 、 反 跳 痛 等 腹膜 刺激 征 三 
联 征 。 三 联 征 可 局 限于 左上 腹 , 也 可 跨 及 整个 腹 星 。 

2. 10%~20% 的 患者 可 在 上 腹部 拉 及 块 状 物 。 抉 状 
物 常 为 急性 胰腺 假 叙 肿 或 胰腺 脓肿 .一 般 见于 起 病 4 周 
以 后 。 

和 大 多 
表现 。 

4 SAP 患者 可 出 现 皮下 青紫 表现 ,出 现在 两 肋 部 省 ， 
称 为 Grey-Tuner 征 ; 出 现在 脐 部 者, 称 为 Cullen 征 。 它 们 
在 SAP 中 的 发 生 率 不 到 3 外 。GreyTuner 征 是 由 于 血性 
液体 从 肾 劳 问 不 后 面 渗透 至 腰 方 肌 后 缘 , 然 后 再 通过 肋 腹 
部 筋 腊 流 到 皮下 ;Culien 征 是 由 于 后 腹膜 出 血 渗入 馈 状 蔬 
带 , 随 后 由 攻 善 于 韧带 复合 体 周围 的 结缔 组 织 进入 皮下 。 

5. 其 他 气急 . 胸 腹 水 等 。 


【并 发 症 】 


(一 ) 局 部 并 发 症 
1 急性 液体 积 如 



























数 患者 有 持续 24 一 96 小 时 的 假 性 蝶 司 阻 








发 生 于 AP 病程 的 早期 :胰腺 内 、 





胰 周 或 胰腺 远 端 间 辽 液体 积聚 ,并 缺乏 完整 包 膜 。 影 像 学 
上 为 无 明显 变 壁 包 风 的 急性 液体 积聚 。 根据 有 无 坏死 .将 
病程 4 周 以 内 的 急性 积 液 分 为 急性 坏死 性 液体 积聚 (acute 
necrotic collections, ANC) 和 急性 胰 周 液体 积聚 (acute 
peripancreatic fluid collections,APFC) 。 

2. 胰腺 坏死 ”胰腺 实质 的 弥漫 性 或 局 灶 性 坏死 . 伴 有 
胰 周 脂肪 坏死 。 根 据 有 无 感染 , 胰 泉 坏 死 又 可 分 为 感染 性 
坏死 和 无 菌 性 坏死 。 增 强 CT 是 日前 诊断 有 峡 腺 坏死 的 最 佳 
方法 。 

3. 胰腺 假 性 圳 肿 ”在 病程 4 周 后 . 随 着 时 间 的 推移 ， 
持续 存在 的 急性 胰 周 液体 积聚 一 旦 形成 疲 壁 包 严 , 称 为 胰 
腺 假 性 讼 肿 。 假 性 变 肿 通常 位 于 小 网 膜 腔 内 , 福 与 结肠 、 久 
与 肝 之 间或 横 结 肠系膜 之 间 。 赛 肿 可 引起 压迫 症状 .体格 
检查 常 可 拉 及 肿块 ,并 有 压痛 。 假 性 训 肿 可 破裂 ,造成 慢性 
胰 源 性 腹水 ,腹水 中 淀粉 酶 和 脂肪 酶 的 含 且 均 明 显 增 高 . 且 
可 破 人 胸腔 ,进入 后 腹膜 、 纵 隔 , 甚 至 颈 部 。 

4 包 庄 性 坏死 ， 急 性 坏死 性 液体 积 素 被 讼 壁 包 严 称 
为 包 囊 性 坏死 (walled-off necroses, WON) 

ANC、APFC、WON 和 胰腺 假 性 事 肿 4 种 类 型 均 可 以 
是 无 菌 性 的 或 感染 性 的 。 胰 腺 实质 内 液体 积聚 只 能 是 
ANC 或 WON', 而 不 是 假 性 琳 肿 。 一 些 专业 术语 如 "胰腺 
脓肿 和 "胰腺 内 假 性 骤 肿 ?已 被 弃 用 。 

(二 ) 全 身 并 发 症 通常 见于 SAP。 

1. 低 血 压 及 休克 ”SAP 常 有 低 血 压 及 休克 ,患者 烦躁 
不 安 ,皮肤 苍白 , 湿 冷 , 呈 花 斑 状 ， 脉搏 细弱 ,血压 下 降 . 少 数 
患者 可 在 发 病 后 短期 内 死亡 。 

2. 消化 道 出 血 “可 表现 为 呕血 或 便血 。 哎 血 是 应 激 
性 溃疡 或 胃 黏 膜 糜烂 ,或 胃 茜 膜 下 多 发 性 脓肿 引起 ;使 血 可 
由 胰腺 坏死 穿 透 槛 结肠 引起 ,使 血 者 预后 极 差 。 

3, 细菌 及 真菌 感染 ”SAP 患者 的 机 体 抵抗 力 低下 , 极 
昂 发生 感染 。 感 染 一 般 出 现在 起 病 后 2 周至 2 个 月 内 。 感 
染 可 引起 胰 周 此 肿 ,版 腑 脓肿 , 政 血 症 及 呼吸 道 . 泌 尿道、 给 
液 导 :早期 病原 菌 以 革 兰 阴性 菌 为 主 , 如 大 肠 杆 
菌 \ 克 雷 伯 杆 菌 .变形 杆菌 和 肠 杆 菌 等 ,后 期 常 为 双重 或 多 
亚 纪 染 ,主要 细菌 有 绿 肤 杆 菌 、 假 单 胞 菌 属 、 变 形 杆菌、 
j、 金 黄色 葡萄 球菌 、. 产 气 杆菌 、 肠 球菌 等 。 大 量 使 
造成 严重 菌 群 失调 ,加 上 明显 低下 的 机 体 抵 
抗力 . 极 易 引起 直 菌 感染。 常见 病原 菌 有 白色 念珠 菌 和 本 
母 涛 。 

4. 慢 


















性 胰腺 炎 和 糖尿 病 “慢性 胰腺 炎 与 路 腺 腺 泡 大 

全 破坏 及 胰腺 外 分 小 功 能 不 侈 有关 ;糖尿 病 与 胰腺 8 细 殉 

破坏 ,胰岛 家 分 泌 减 少 有 关 , 其 发 生 率 约 4%。 

5. 代谢 异常 SAP 时 可 有 下 列 代谢 异常 :四 低 钙 血 症 ， 

约 30%~60% 的 患 省 出 现 本 症 , 身 钙 =<-2mmol/1(8mgi dl)。 

当 血 钙 <<1. 75mmol/L(7mg/dl)， 旦 持续 数 天 .预后 多 不 良 。 
:左上 脂 酶 A 和 脂肪 藤 的 激活 ,产生 脂肪 酸 . 贿 及 











其 产生 机 
琶 与 血 针 发 生 电化 作用 ; SAP 时 .所 | 副 让 水 平 的 降低 可 使 总 





第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 


钙 的 测定 数值 降低 : 降 钙 素 分 泌 增加 时 血 钙 下 降 : 钙 -甲状 旁 
腺 轴 失 平衡 ,后 者 对 低 血 钙 的 反应 性 减弱 ; 钙 被 转移 至 脂肪 、 
肌肉 和 肝 组织 中 。@ 高 脂 血 症 : 约 20% 的 患者 可 发 生 本 症 ， 
患者 可 出 现 血 清 脂 质 微 粒 的 凝聚. 产生 脂肪 栓塞 。 外 糖 代谢 
措 常 : 约 50%% 的 患者 出 现 暂时 性 高 血糖 .30 中 的 患者 有 糖 
尿 , 偶 可 发 生 糖 尿 病 酮 症 酸 中 毒 或 高 渗 性 氏 迷 ;有 1 中 一 5 
患者 并 发 低 血 糖 。 
生长 抑 素 及 糖 皮质 激素 的 浓度 及 相互 作用 有 关 。 


6. 血液 学 异常 ”包括 贫血 .DIC. 门 脉 和 (或 ) 脾 欧 脉 栓 一 汪 


寒 。SAP 时 .患者 的 纤维 蛋白 原 和 洲 血 因子 望 升 高 .引起 
高 凝 状态 ,出 现 血栓 形成 和 局 部 循环 障碍 .严重 时 可 发 
生 DIC。 

7. 心 功能 不 全 或 衰竭 。50% 的 患者 可 有 ST-T 改变 、 
传导 阻 灌 , 期 前 收缩 为 主 的 心电图 变化 。 少 数 患 者 还 可 出 
现 心力 衰竭 和 严重 心律 失常 。 

8. 肾 功 能 不 全 或 衰竭 ” 20 只 的 SAP 可 出 现 肾 衰竭 ， 
与 其 有 关 的 死亡 率 可 达 80 哇 。 发 生 原 因 与 低 血 容量 .休克 
和 激 肽 -组 激 肽 系统 的 作用 有 关 。 

9. 呼吸 功能 不 全 或 衰竭 ”是 最 严重 的 并 发 症 。 气 急 
可 能 是 呼吸 功能 不 全 的 唯一 症状 ,如 不 注意 观察 和 及 时 诊 
断 治疗 ,患者 往往 会 发 展 到 急性 呼吸 衰竭 (成 人 呼吸 窗 迫 综 
合 征 .ARDS) ,此 时 .患者 可 有 明显 气急 .发绀 等 ,常规 的 氧 
疗法 不 能 使 之 缓解 ; 血气 分 析 PaO; 二 8. 0kPa(C60mmIHg) 。 
为 了 减少 ARDS 的 发 生 和 及 早 发 现 . 及早 治疗 ,建议 在 
SAP 患者 人 院 的 初期 .应 每 日 至 少 做 2 次 血气 分 析 。 

10. 胰 性 脑病 ”发 生 率 为 5. 9 中 一 11.9 站 。 表 现 为 神 
经 精神 异常 .定向 力 缺乏 ,精神 错乱 . 华 有 幻想 .幻觉 \ 躁 狂 
状态 等 。 其 发 生 与 PLA, 损 害 脑 细胞 ,引起 脑 灰 白质 广泛 
脱 血 蒜 改 变 有 关 。 常 为 一 过 性 ,可 完全 恢复 ,也 可 和 留 有 精神 
异常 。 

11. 多 脏 器 功能 衰竭 ”多 胜 器 功能 衰竭 (multiple 
organs failure'MOF) 可 包括 心 功能 不 全 、 肾 功能 不 全 .呼吸 
功能 不 全 等 。 而 ARDS 是 MOF 发 生 的 一 个 重要 因素 。 
腺 类、 上 腹膜炎、 时 毒 血 症 等 被 称 为 全 身 性 炎症 反应 综合 征 
(systemic inflammatory reaction syndrome. SIRS). SIRS 
时 .体内 有 大 量 炎 细胞 因子 及 中 性 粒 细胞 聚集 而 诱发 
ARDS, 如 不 及 时 识别 ARDS, 并 作 相 应 治疗 , 则 会 发 展 
到 MOF。 











【辅助 检查 】 

(一 ) 实验 室 检查 

1. 血清 酶 学 检查 

(1) 血 淀粉 酶 ,AP 起 病 6 小 时 后 , 血 淀粉 酶 一 500UI 工 
(Somogyi 单位 ?或 12 小 时 后 尿 演 粉 酶 1000U 1 
(Somogyi 单位 ) 可 作为 参考 

(2) 省 - 洲 : 淀 粉 酶 有 有 归 腺 型 和 胰腺 型 两 种 问 
工 酶 ,因此 .ji 癌 荆 赣 有 利于 AP 的 诊断 ， 胰 有 蛛 量 
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糖 代谢 异常 与 AP 时 胰岛 素 、 胰 高 糖 素 、 
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消化 系统 疾病 


淀粉 酶 同 工 酶 的 参考 值 ,血清 过 53U/L, 尿 液 二 325U/L、 

(3) 血脂 肪 酶 : AP 时 血清 脂肪 酶 水 平 增高 是 与 淀粉 
酶 平行 的 。 但 脂肪 酶 增高 持续 时 间 较 长 , 故 有 助 于 发 作 过 
后 胰腺 炎 的 诊断 。 不 仅 如 此 ,脂肪 萌 水 平 在 巨 淀 粉 瑚 血 症 
和 腮腺 炎 时 是 正常 的 。 

要 注意 的 是 血清 天 活性 高 低 与 病情 程度 不 旦 相关 性 。 

2. 血清 标志 物 C- 反 应 蛋白 (CRP) 发 病 72 小 时 后 二 
) | 150mg/1 提示 胰腺 组 织 坏死 。 动 态 测定 11.-6 水 平 增高 提 
一 示 预 后 不 良 。 

3. 血 常规 白细胞 总 数 和 分 类 均 增 高 , 重 者 有 血细胞 
比 容 降 低 。 

4. 血 钙 血 钙 值 的 明显 下 降 提 示 胰 腺 有 广泛 的 脂肪 
坏死 。 血 钙 去 1. 75mmol/L(7mg/d) 提 示 患 者 预后 不 良 。 

5. 其 他 血液 检测 血清 胆 红 素 和 转氨酶 、 破 性 磷酸 酶 
水 平 增高 ,约见 于 半数 病例 ,这 是 由 于 胰腺 发 炎 压 迫 胆 总 
管 .或 病变 严重 时 伴随 的 非 梗 阻 性 胆汁 淤积 。 白 蛋 白 从 腹 
膜 后 炎症 区 和 腹膜 表面 外 渗 , 可 使 血 中 白 蛋 白水 平 减 低 。 
所 有 患者 都 应 测定 血清 甘油 三 酯 水 平 ,因为 它 有 病原 学 意 
义 . 还 须 由 此 分 析 血 清 淀 粉 酶 意外 不 增高 的 现象 。 醒酒 者 





1S] 
甘油 三 酯 大 多 都 是 中 度 暂 时 增高 ,因此 可 能 只 是 胰腺 炎 的 
表象 而 非 真 正 的 病因 。 
(二 ) 辅助 检查 
1. 胸 、 腹 部 平 片 ”对 发 现 有 无 胸水 、 肠 梗阻 有 帮助 . 
2. B 超 在 MAP 时 ,B 超 扫描 可 显示 出 胰腺 呈 强 : 温 
性 ,均匀 地 增 大 ,外 形 饱 满 ,界限 模糊 ,内 部 回声 减弱 ,但 比 
较 均 匀 , 也 可 表现 为 胰腺 局 部 肿 大 (如 胰 头 、 体 或 尾部 )。 
SAP 时 ,胰腺 实质 肿胀 ,失去 正常 的 形态 .内 部 回声 不 规 
则 .可 表现 为 回声 减 缮 或 增强 ,或 出 现 无 回声 区 ， 回声 的 改 
点 才 决 于 胰腺 坏死 和 内 出 血 情况 。 可 用 于 有 无 胆道 结 在 和 
肛 水 肿 .坏死 的 判断 。 
3. CT 扫描 CT 扫描 能 确切 地 显示 胰腺 的 解 削 , 认 为 
是 诊断 AP 的 标准 方法 ,可 确定 急性 胰腺 炎 是 天 












征 否 存 在 及 其 
程 "鉴别 变性 或 实质 性 病变 . 判 
断 有 万 出 笑 厅 琵 , 评 价 类 症 注 润 的 范围, 目 不 受 肠 道 气体 的 
F 拢 。 平 打 CT 对 坏死 性 胰腺 炎 诊 断 的 敏感 性 较 低 ,增强 
CT 可 使 之 明显 提 商 

4. MRI 除了 与 腹部 CT 有 同样 诊断 作用 外 ,MRI 检 
查 对 胰腺 炎 的 诊断 并 不 优 于 CT。MRI 还 可 通过 胆 胰 
影 (CMRCP) 判 断 有 无 最 梗阻 。 

5，ERCP 和 超声 内 镜 (EUS) 

























对 Ap 的 诊治 均 有 重要 








疗 . 但 对 一 些 少 


见 病因 (如 Oddi 括约肌 
玫 助 诊断 作用 。 


〖 诊 断 】 
(一 ) 急性 胰腺 炎 的 诊断 ”对 任何 患 有 上 上 腹 姿 交 .难以 


_， 瑟 包 性 呈 隐 
解 和 的 休克 或 届 尿 演 粉 宙 增 高 的 感 者 , 均 应 考 由 全 
炎 的 可 能 。 急性 肛 腺 炎 的 诊断 标准 为 :中 各 性 光 
痛 伴 有 上 腹部 压 猎 或 腹膜 刺激 征 :@@ 血 ` 尿 pt 
中 淀粉 酶 升 高 ;四 影像 学 (B 超 .CT eh 
pp 直接 的 改变 。 具 有 于 述 第 i 
~ yt 上 标准 ,并 排除 其 他 急 腹 症 后 (如 re A 
孔 . 肠 系 鹏 动脉 恰 蹇 以 及 异 位 妊娠 破裂 等 ) 诊 
(动态 CT 扫描 具有 重要 诊断 价 人 )。 ， AP 中 有 ,GDB 型 直 
二 胆 源 性 AP 的 诊断 依据 Re 忆 诺 二 4mm( 胆 训 
未 用 总 管内 有 结石 到 办 a i 
rd ep 高 于 正常 上 限 的 3 售 。 
即 可 诊 为 阻 源 性 胰腺 炎 。 “。 anson 标准 是 最 
三 ) 急性 重症 胰腺 类 的 评估 标准 “后 11 项 
hie 各 炎 的 评估 标准 ( 表 i 毅 
特征 。 5 项 特征 是 人 院 时 检查 ,反映 类 让 者 ,死记 这 
项 是 起 病 48 小 时 检查 ,一 般 说 来 , 少 于 2 了 i 死 和 感染 
一 1 六 。 反之 ,6 项 以 上 阳性 的 病例 ,发 生 且 及 作 院 a8 
的 可 能 性 增加 ,死亡 率 也 较 高 。BISAP 系统 1) ,但 其 
小 时 内 的 任何 时 候 , 虽 只 测定 5 个 参数 (类 45 
预后 评估 的 准确 性 似 与 Ranson 标 准 相似 - 项 党 规 检查 
慢性 健康 评 信 (APACHE 荆 ) 系 统 采用 res ed 
指 你 ,在 统计 患者 与 正常 范围 偏离 的 基础 上 ) 一 
但 绞 复杂 ,在 重症 监护 室 (CU) 外 较 难 应 征 。 让 CT 
常规 CT 和 对 比 增强 CT 都 能 提供 实用 Cd 对 
严重 度 指数 ( 表 18-9-1) 评 估 病 情 馈 重 与 R907， 
比 增强 CT 检查 胰 坏 死 的 存在 和 和 





















呈 











炎 . 党 为 经 症 。 符 合 以 下 四 条 标准 之 一 的 未 克 《收缩 
腺 类 :OD 具有 以 下 一 条 以 上 的 吕 官 误 测 : pee 再 蜂 
所 90mm Hg) , 肺 功能 不 全 (Pa 二 60mm A ; 四 出 现 坏 
如 于 >>2ng/dD, 轩 肠 道 出 血 《24 小 时 内 ie Ranson 标 浴 
死 假 性 各 肿 ,脓肿 等 局 Ne 1 a 少 符合 

3 条 ; 至 少 符合 APACHEJ 标准 1 
于 pat 评分 及 APACHE- 开 i po 

床 价值 的 判别 指标 ,如 体质 指数 (BMI tie CCRP)> 
出 尤其 是 观 侧 胸腔 积 液 、72 小 时 后 友 fw 下 度 评 人 
150mg/ 工 :并 持续 升 庙 为 临床 上 有 价值 的 广 蝇 


指标 。 


条 。 
有 一 些 有 临 
.胸膜 渗 

























EE Ee sa 
局 部 并 发 着 或 短暂 性 融 功能 表册 ,但 ai 
二 汐 ) ;( 罗 轻 殿 有 有 器官 功能 辟 吕 和 局 部 并 发 乓 )。 . 
中 度 AP 新 分 类 的 意义 在 于 .可 使 话 师 更 自信 地 人 告知 患 着: 
TT | 
他 们 有 有 更 低 的 病死 牵 : 但 仍 调 归 长 时 间 的 涌 疗 管理 。 














表 18-9-1 急性 重症 胰腺 炎 的 评估 标准 
评估 系统 标准 SAP 限定 分 数 
人 院 时 总 评分 之 3 
年 龄 二 55 岁 
WBC >16 000/ nl 
血 精 之 11. lmmol/L 
AST >250U/L 
LDH >350U/L 
人 院 后 48 小 时 
HCT 下降 >>10% 
液体 陋 离 >6 L 
血 Ca*-<2, 0mmol/L 
动脉 血 氧 分 压 <60mm Hg 
BUN 上升 这 1.79mmol/L 
贼 缺 失 之 4mmol/L 
多 项 临床 及 实验 室 指标 总 评分 宇 8 
BUN >8. 93mmol/L 总 评分 >2 
精神 障碍 
存在 SIRS 
年 龄 >60 岁 
胸腔 积 液 
Lan A. 正常 
B. 局 部 或 弥散 胰腺 增 大 
C，B 十 胰腺 和 (或 ) 胰 腺 周转 炎 
症 , 经 度 渗 出 
D.C 十 单个 液体 积聚 
E. 多 个 液体 积聚 , 研 腺 和 脂肪 
趟 死 ,胰腺 脓肿 
CT 评分 等 级 
A=0 B=1 
C=2 B= 
E=4 
加 坏死 等 级 
无 坏死 = 
过 30% 坏 死 =2 
30%~50% 坏 死 =4 
之 50 吧 坏死 = 
水 下 5HCT: 血 细胞 比 容 ; WBC: 让 细胞 计数 :SIRS; 全 身 性 炎症 反 


应 综合 征 











APACHE-I 
BISAP 


级 别 >C 





CT 严重 指数 总 评分 >5 





【治疗 


(一 ) MAP 以 内 科 治 疗 为 主 


第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 


1. 抑制 胰腺 分 泌 

(1) 禁 食 及 骨 肠 减 压 ,可 减少 胰腺 分 沁 。 在 MAP 
中 ,经 过 4~7 天 , 当 疼痛 减轻 ,发 热 消退 .白细胞 计数 和 
血 、 尿 淀粉 酶 降 至 正常 后 . 即 可 先 给 予 少量 无 脂 流质 . 数 
日 后 逐渐 增加 低 脂 低 蛋白 饮食 。 若 有 复发 表现 , 需 再 度 
禁 食 。 

(2) H: 受 体 阻 断 药 或 质子 泵 抑制 药 :抑制 胃酸 以 保护 | 
胃 黏 膜 及 减少 胰腺 分 沁 。 


(3) 生长 抑 索 及 类 似 物 : 临床 报道 普遍 认为 该 类 药物 一 





是 目前 治疗 胰腺 炎 有 效 的 药物 ,具有 多 种 内 分 沁 活 性 :抑制 
胃酸 分 泌 ; 抑 制 胰腺 的 外 分 沁 ,使 胰 液 量 、 伙 酸 氧 盐 .消化 酶 
分 泌 减 少 ;抑制 胰岛 素 、. 胰 高 血糖 素 . 胆 变 收 颖 多 种 激 
素 等 被 认为 对 胰腺 细胞 有 保护 作用 ,可 阻止 急性 胰腺 炎 的 
进展 。 在 AP 早期 应 用 .能 迅速 控制 病情 、 绥 解 临床 症状 ， 
使 血 淀 粉 酶 快速 下 降 并 减少 并 发 症 , 提 高 治愈 率 .。 施 他 宁 
的 剂 星 为 首 剂 250pg 加 入 10% 葡 葡 糖 20ml 中 缓慢 前 
脉 推 注 ,继而 3 一 6mg 加 入 10% 葡 萄 糖 溶液 500ml 中 静脉 
持 12 一 24 小 时 。 善 宁 首 剂 为 0. 1mg 加 入 10 中 葡萄 
溶液 20ml 静脉 缓慢 注射 ,继而 0. 6mg 加 于 10 滩 葡萄糖 
溶液 500ml 维持 治疗 12 一 24 小 时 。 

2. 抑制 胰 酶 活性 ,减少 胰 酶 合成 

(1) 抑 肽 酶 :抑制 肠 肽 本 .中 断 瀑布 效应 .应 早 用 .剂量 
宜 大 。 参 考 剂 量 ;第 1 天 50 000UAh, 总 是 100 000 ~ 
250 000U. 随 后 20 000~40 000U,d. 疗 程 1 一 2 周 。 

(2) 加 贝 脂 :为 一 种 非 肽 类 和 蛋白 分 解 蘑 抑制 剂 . 该 
药 为 从 大 豆 中 提取 的 小 分 子 膜 酶 持 抗 剂 .对 有 睐 得 白 了 本、 
血管 舒缓 未 、 磅 脂 酶 A: 等 均 有 极 强 的 抑制 作用 .另外 对 
肝 胰 壶 腹部 (Oddi) 括约肌 有 松弛 作用 。 用 法 :100mg 加 
入 250ml 补 液 内 .3 次 /日 .3 天 .症状 减轻 后 100mg.1 
次 /日 , 均 经 静脉 滴 注 ,疗程 ?~~10 天 。 滴 速 为 1mg 
(kg，h) ,不宜 二 2. 5mg/(kg。h)。 用 药 期 间 要 注意 皮 
疹 及 过 敏 性 休克 。 

(3) 乌 司 他 丁 : 系 从 人 尿 中 提取 的 糖 和 蛋白 .为 一 种 蛋 站 
酶 抑制 剂 .可 以 抑制 胰 蛋 白梅 等 各 种 胰 钱 ,此 外 . 它 还 有 有 稳 
定 溶 酶 体 腊 .抑制 浴 蓝 体 栈 的 释放 、 抑 制 心肌 抑制 内 于 产生 
和 炎 性 介质 的 释放 。 用 法 :100 000U 十 补液 500ml. 前 滴 ， 
1 一 2 小 时 内 滴 完 .1~3 次 /日 。 

3. 镇 痛 急性 重症 胰腺 炎 患 者 常 有 明显 疼痛 .此 至 可 

而 引起 休克 .因此 镇 痛 很 重要 。 常 用 的 有 山 
黄 营 碱 或 哌 蔡 啶 肌肉 注射 ;0. 1% 羡 鱼 卡 因 静 泳 滴 注 、 但 一 
般 不 用 吗啡 和 胆 大 能 受 体 抑制 剂 。 

4. 抗生素 的 应 用 ” 胆 源 性 AP 可 选用 组 基 糖 作 类 、 放 
谤 羡 类 、 头 孢 菌 素 类 及 抗 庆 氧 菌 药物 .其 他 病因 的 轻 惠 AP 
也 可 不 用 ， 

(二 ) SAP 

1 内科 治 疗 


(0 禁 食 和 胃 肠 减 压 :可 减少 胰腺 分 洲 . 减 少 家 酸 的 幅 
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第 十 八 篇 











消化 系统 疾病 


激 及 减轻 肠 胀 气 和 肠 麻 疗 , 在 SAP 中 ,只 要 腹痛 缓解 .血清 
尝 粉 酶 接近 正常 ,没有 其 他 并 发 症 也 可 以 开始 进食 ,应 采取 
个 体 化 的 原则 。 

(2) 营养 支持 :营养 支持 在 AP 尤其 是 SAP 中 的 治疗 
作用 已 得 到 普遍 肯定 。 营 养 支持 常 贯 穿 于 SAP 的 整个 病 
程 治疗 中 ,对 保护 肠 黏 膜 屏障 功能 ,降低 感染 等 并 发 症 十 分 
重要 ,可 以 明显 改善 疾病 治疗 效果 。SAP 患者 在 血 流 动力 
学 和 心脏 功能 稳定 情况 下 ,应 早期 进行 营养 支持 ,初期 的 营 
养 支持 主要 是 肠 外 营养 ( parenteralnutrition,PN) ， 但 应 尽 
早 过 渡 到 肠 内 营养 ( enteralnutrition, EN) 模 式 。 研 究 认 为 
个 体 化 阶段 性 营养 支持 是 治疗 AP 的 合理 营养 方式 。 目前 
认为 ,空肠 内 输 注 营养 不 增加 胰 液 分 泌 。 可 在 内 镜 或 X 线 
引导 下 将 鳃 空肠 营养 管 放置 到 Treitz 韧带 下 方 , 这 是 实施 
EN 的 关键 。EN 药物 主要 包括 高 能 要 素 合 剂 ,由 麦芽 糖精 
精 、 葡 萄 糖 糖 你 、 乳 清和 蛋白 水解 物 .植物油 .中 链 三 酰 甘 油 、 

维生素 \ 矿 物质 微量 元 素 等 组 成 。 

发 生 SAP 时 ,由 于 炎症 反应 、 肠 道 菌 群 失调 、 生 长 因 
子 缺 乏 和 肠 黏 膜 上 皮 细 胞 过 度 凋 亡 而 导致 肠 黏膜 屏障 损 
伤 等 因素 ,可 发 生 肠 道 衰竭 ,导致 细菌 及 内 毒素 易 位 , 肠 
源 性 细菌 到 达 胰 腺 ,形成 胰腺 及 胰腺 周围 组 织 继 发 感染 
与 脓 毒 证 ,与 MOF 的 发 生 密 切 相 关 。 因 此 , 肠 道 衰 竭 被 
称 为 SAP 发生 MOF 的 "发 动机 ”。 控 制 SAP 时 肠 道 衰竭 
的 发 生 对 阻止 疾病 的 发 展 ,改善 SAP 患者 的 预后 显得 至 

EN 能 维持 肠 屏 障 功能 ,是 防止 肠 道 衰竭 的 重要 措施 。 
EN 增加 肠 黏 膜 血 流 灌注 和 促进 肠 蜂 动 。 通 过 肠 黏膜 与 营 
养 索 的 接触 ,可 以 直接 向 肠 符 膜 提供 其 代谢 所 需 的 营养 物 
质 , 阻 止 肠 符 膜 的 氧化 损伤 ,避免 肠 道 屏障 功能 的 破坏 和 菌 
和 群 易 位 ,维持 肠 道内 细菌 的 平衡 和 肠 道 免疫 的 “觉醒 ?状态 
改善 肠 道 的 通 透 性 ,从 而 限制 由 肠 道 介 导 的 全 身 炎 症 反应 。 
有 研究 显示 , 肠 内 营养 显著 降低 了 总 的 并 发 症 ( 包 括 月 毒 
症 ) 的 发 生 , 费 用 及 住院 时 间 明 显 缩短 。 

(3) 应 用 广 谱 商 效 抗生素 :日 前 ,SAP 患者 的 死亡 原 
因 80%% 为 感染 . 尤 感 染 的 SAP 患者 死亡 率 为 10 色 ,如 感 











染 后 不 及 时 消 疗 者 .死亡 率 可 达 100%。 因 此 预防 和 治疗 
感染 已 成 为 降低 SAP 死亡 率 的 关键 。 细菌 极 可 能 来 
自 绒 肠 内 细菌 的 移 位 ,抗生素 的 选择 应 是 高 效 广 谱 。 用 
药 | 时 以 下 儿 点 : 筷 抗 菌 谱 应 广 ,因为 每 一 病例 都 可 
分 离 出 数 种 病原 菌 ;名 药物 对 主要 病原 菌 应 有 强大 的 杀 
火 .抑制 作用 ; 扎 抗生素 

头 爷 雷 素 或 甲 柚 名 


























移 位 的 发 生 。 生 长 激素 的 人 4 一 8U, 皮 下 注射 ,每 

欠 。 但 应 注意 高 血糖 等 副作用 。 
ee es 患者 常 有 大 量 体 液 的 委 失 ,而 造成 
有 效 血 液 循环 量 的 减少 。 seo 
感 ,有 效 血 液 循环 重 的 减少 会 引起 胰腺 徽 条 站 并 
加 重 胰腺 组 织 的 坏死 ， Rose 人 oa 
体液 (鲜血 、 血 染 \ 白 蛋白 ) 和 晶体 液 (平流 必 we 
需 根据 患者 的 血压 ,心率 ` 神 志 、 屎 亚 等 指 标 综合 过 片 。 

(6) 纠正 水 .电解 质 及 酸 碱 平 衡 亲 乱 。 WR 

(7) 禄 皮质 激素 ,一 般 不 用 ,除非 出 现 重 要 脏 器 普天 
发 症 ,常用 的 有 甲 基 泌 尼 松 龙 ,40 一 80mg/d, 询 脉 消 注 ,号 
天 1 一 ?次 
jn pe 目前 SAP 时 党 用 的 中 药 是 大 卫 所 清和 全 
贡 , 实 验 提 示 生 大 黄 对 胰 番 白 枉 ,及 雍 肪 栈 * 且 护 ， 人 
明显 的 抑制 作用 ,从 而 有 利于 抑制 胰 酶 的 自身 消化 认 i‘ 
所 售 的 禾 洱 音 甲 可 以 促进 肠 道 排 空 以 减少 胰腺 的 所 1 
大 黄 有 具有 止血 和 降低 血管 通 透 性 的 作用 ,防止 和 改善 体 区 
的 产生 和 胰腺 的 血液 循环 。 用 法 : 生 大 黄 5 
水 100 一 200ml, 浸 泡 15 一 30 分 钟 后 ,去 潭 分 3 次 服用 。 

(9) 血浆 置换 ;如 有 严重 高 脂 血 症 可 用 血浆 品 换 法 降 

E "由 二 而 E 仿 全 

0 pe SAP 患者 腹腔 内 有 积 液 时 ， 
液 中 有 大 量 血管 活性 物质 及 毒性 细胞 因子 ,这 些 物质 对 
泥 腺 类 的 恶化 和 全 身 病理 生理 变化 影响 很 大 。 传统 方法 为 
手术 清除 加 引流 ,该 法 创伤 大 ,感染 机 会 多 。 目 前 , 国 由 已 
有 人 试用 在 腹腔 镜 下 作 腹 腔 港 洗 , 并 获 初 步 成 功 。 

3. 手术 适应 证 :胆道 梗阻, 且 病 程 三 3 天 ;@ 急 性 
病程 稳定 , 且 水 ,电解 质 及 酸 碱 平衡 基本 正常 ;胰腺 且 肿 
或 假 事 肿 ;@ 诊 断 未 定 , 疑 有 穿孔 或 肠 坏 死 。 Wk 

4 内 镜 治疗 ” 近 10 年 来 国内 外 众多 研究 结果 表明 对 
疑 有 了 胆 源 性 胰腺 类 的 患者 应 实行 早期 (发 病 后 24 一 ?2 小 时 
内 )ERCP, 其 首选 治疗 是 内 镜 下 行 0ddi 括约肌 切 开 或 放 
置 只 胆管 引流 ,条 件 许可 时 行 胆管 结 右 清 除 , 以 达到 下 
流通 畅 ,减少 胆汁 胰 管 反 流 的 目的 ,使 : 哑 腺 炎 吓 
者 病情 壕 速 改善 。 疗 效 明显 优 于 传 纪 
达 90% 以 上 。 

5, 对 重要 脏 器 衰竭 的 处 理 可 参阅 共 他 有 关 萤 六。 

6. 对 局 部 并 发 症 的 处 理 。 有 目前 认为 ,大 多 数 APTL 入 
发 病 后 数 周 内 自发 吸收 , 一般 不 会 被 感染 。 在 这 个 阶段 分 
刺 引 流 可 继 发 感染 ,因而 要 避免 千 预 。 仅 在 感染 ; 
时 才 有 穿刺 引流 的 指 征 。 假 性 变 肿 亦 很 少 宕 要 
感染 或 寺 考 虑 穿刺 引流 。CT 发 现 绝 肿 内 
体 .或 细 针 穿刺 行 革 兰 染色 和 细菌 或 真菌 培养 即 可 明确 有 




























〖 预 后 】 


SAP 患者 预后 服 重 要 的 决定 因素 是 持续 性 多 器 宜 切 





能 衰竭 (病死 率 34%% 一 55%6) ,而 短暂 缓解 或 单 器 官 功能 训 
竭 预 后 较 好 (病死 率 0 一 3%%) 。 
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第 二 节 慢性 胰腺 类 
丁 伟 群 ” 陆 玮 
慢性 胰腺 炎 (chronic pancreatitis,CP) 是 由 不 同 因 素 造 
成 的 胰腺 组 织 和 功能 的 持续 性 和 进行 性 损害 ,其 病理 特 
征 为 胰腺 纤维 化 ,最 终 导 致 胰腺 内 、 外 分 泌 功 能 永久 性 形 
失 。 临 床 症状 无 特异 性 ,但 以 反复 发 作 的 上 腹 疼 痛 和 胰 
腺 外 分 泌 功 能 不 全 为 主要 症状 ,可 伴 有 胰腺 内 分 泌 功能 
不 全 、 胰 腺 实质 外 化 ` 胰 管 结石 和 假 性 囊肿 形成 。 很 多 串 
者 都 有 急性 胰腺 炎 的 间断 性 发 作 。 和 急性 复发 性 胰腺 炎 与 
慢性 胰腺 炎 临 床 鉴别 可 能 不 易 ,前 者 在 非 发 作 期 胰腺 功 
能 和 组 织 结构 仍 能 恢复 正常 , 故 不 做 组 织 和 功能 检查 , 较 
难 区 分 。 





【流行 病 学 】 

尸检 统计 ,慢性 胰腺 炎 发 生 率 为 0.04%~5% ,但 在 嗜 
酒 者 中 可 能 远 高 于 此 。 男 女 比 为 1.86 : 1。 平 均 年 龄 
(48.9 士 15.0) 岁 ,男女 发 病 年 龄 无 显著 差异 。 慢 性 胰腺 炎 
义 可 分 为 慢性 梗阻 性 和 慢性 钻 化 性 胰腺 炎 两 种 。 慢 性 钙化 
性 胰腺 炎 的 特征 是 胰 内 纤维 化 和 钙化 不 规则 分 布 , 并 有 一 、 
二 级 胰 管 的 不 同 程度 柄 阻 ,是 慢性 胰腺 炎 的 最 常见 形式 。 
ji 性 胰腺 炎 热带 胰腺 炎 、 遗 传 性 胰腺 炎 、 继 发 于 血 
血脂 增高 的 胰腺 炎 以 及 特 发 性 胰腺 炎 可 能 与 此 相关 。 
共性 梗阻 性 哑 腺 炎 的 特征 统 扩张 . 腺 泡 实质 弥漫 
闭 缩 ,以 及 均一 的 纤维 化 等 。 慢 性 梗阻 性 胰腺 炎 可 由 胰 
管 狭 鹤 造 成 ,胰腺 4 与 其 他 形式 
不同 .管内 罕有 栓塞 及 结 右 .梗阻 解除 后 . 结 
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构 和 功能 改变 都 改善 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

长 期 过 量 饮酒 ,胆道 疾病 和 胰腺 外 伤 为 主要 病因 .分 别 
占 35. 4% 、33.9% 利 10. 5%。 

(一 ) 胆管 疾病 ”我 国 的 慢性 胰腺 炎 中 ,以 胆道 疾病 为 
病因 者 占 36%% 一 65 狼 。 其 中 以 胆 属 .胆管 结石 为 主 ( 约 占 
77.2%) ,其 次 为 胆 殉 炎 、 胆 道 狭 窄 . 肝 胰 查 腹 括约肌 功能 隘 
碍 和 胆道 帅 虫 等 。 胆 道 疾 病 可 诱发 频 发 的 胰腺 炎 . 继 而 胰 
腺 弥漫 性 纤维 化 , 胰 管 狭窄 、 钙 化 ,最 终 导 致 慢性 胰腺 炎 。 
胆 襄 炎 还 可 通过 淋巴 管 炎 而 引起 慢性 胰腺 炎 。 

二 ) 慢性 酒精 中 毒 ”是 发 达 国家 慢性 胰腺 炎 的 最 主 
要 病因 。 我 国 酒精 性 悍 性 胰腺 炎 从 20 世纪 50 年 代 至 80 
年 代 由 6.1% 上 升 到 26.5% 一 29.4%%, 目 前 已 上 升 至 
34. 58 站 一 35. 42%% ,成 为 我 国 慢性 胰腺 炎 最 主要 病因 。 这 些 
患者 的 纯 酒 精 摄 入 盘 宇 70 一 80g/d, 嗜 酒 史 5 一 15 年 左右 : 
酒精 性 慢性 胰腺 炎 是 由 于 酒精 本 身 及 (或 ) 其 代谢 产物 的 毒 
性 和 低 蛋 白 血 症 ,造成 胰 实 质 进行 性 的 损伤 和 纤维 化 ;也 可 
能 是 由 于 酒精 刺激 胰腺 分 泌 , 增 加 胰腺 对 胆 赛 收 缩 尝 
(CCK) 刺 激 的 敏感 性 ,使 胰 液 中 胰 酶 和 蛋白 质 的 含量 增加 ， 
钙 离子 浓度 增高 ,形成 一 些小 蛋白 栓 阻 蹇 小 胰 管 ,导致 胰腺 
结构 发 生 改 变 , 形 成 慢性 胰腺 炎 。 酒 精 性 慢性 胰腺 炎 胰 腺 

钙化 较 多 。 

(三 ) 自身 免疫 因素 约 占 2.8 兴 。 

(四 ) 营养 因素 ” 亚 非 发 展 中 国家 ,慢性 胰腺 炎 的 最 常 
见 类 型 是 营养 不 良 诱发 的 (热带 ) 胰 腺 炎 。 这 些 地 区 有 一 种 
植物 木 莫 (cassava) ,可 造成 胰腺 损伤 。 此 外 , 低 脂 肪 、 低 得 
白 饮食 , 硒 、 铜 等 微量 元 素 缺 乏 , 维 生 素 A、B; 等 不 足 可 能 
有 关 。 

(五 ) 遗传 因素 ”如 阳离子 胰 和 蛋白酶 原 (PRSSI) 基 内、 
酒精 代谢 酶 基因 、 胰 蛋白酶 抑制 因子 基因 突变 等 与 遗传 性 
胰腺 炎 有 关 。 本 型 慢性 胰腺 炎 国 内 少见 

(六 ) 高 钙 血 症 ” 约 有 8 一 12 的 甲状 入 功能 亢 
进 患者 发 生 慢 性 胰腺 炎 。 甚 始 动因 素 是 高 钙 血 证 。 其 机 制 
有 :外 钙 沉积 形成 胰 管内 钙化 ,了 咀 塞 :加 钻 能 促进 无 活 
性 的 胰 和 蛋白 酶 转变 成 活性 胰 蛋 白 酶 . 促 发 自身 消化 ;@ 钙 可 
直接 影响 胰腺 腺 泡 细 胞 的 蛋白 分 泌 。 高 钙 血 症 也 见于 维 生 
素 吕 中毒 ,甲状 旁 腺 癌 、 多 发 性 上 骨 血 洲 等 疾病 。 在 欠 发 达 
地 区 较为 多 见 。 

(七 ) 高 脂 血 症 ”家族 性 高 脂 血 症 中 T 工 、 玉 、\ 型 患者 
易 致 胰腺 炎 反 复发 作 。 其 机 制 吉 能 为 :四 过 商 的 乳 订 微 粒 
血 症 使 胰腺 的 微血管 阻 i 逐 中 发 生 黄 色 瘤 ;加 胰腺 毛 






























细 血 管内 高 浓度 的 甘油 三 酯 被 脂肪 酶 大 重 分 解 ,所 形成 的 
大 量 游离 脂肪 酸 引 起 毛细 血管 栓 窒 或 内 谨 损 伤 致 羡 腺 炎 
发 生 。 

( 八 ) 其 他 因素 ”QD 上 腹部 手术 后 .可 敏 肝 胰 过 虱 部 括 


约 肌 痉 这 、 效 窜 、 胰 腺 损伤 或 供血 不 良 而 引起 胰腺 炎 ; 
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第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 





检 发 现 , 约 1/3 的 肝 硬 化 和 血色 病 患者 , 伴 有 胰腺 纤维 化 和 
色素 沉着 ;@ 胰 供血 动脉 硬化 ,邻近 脏 器 病变 及 胃 十 二 指 肠 
后 壁 穿 透 性 溃疡 等 , 均 可 引起 慢性 胰腺 炎 。 

( 九 ) 特 发 性 ” 占 6% 一 37.5 昕 ,多 见于 年 轻 人 (15 一 
30 岁 ) 和 老年 人 (50 一 70 岁 ) ,发 病 率 无 明显 性 别 差异 。 随 
着 诊断 手段 的 不 断 提 高 ,发 现 一 部 分 “ 特 发 性 慢性 胰腺 炎 ?” 
站 与 肝 路 过 腹 括约肌 功能 异常 有 关 。 





上 【病理 】 

病程 星期 的 发 作 期 ,胰腺 因 水 肿 、 脂 肪 坏死 和 出 血 而 肿 
大 ,但 基本 病理 倾向 是 纤维 化 , 胰 管 扩张 , 胰 管 内 偶 见 结石 
形成 。 在 静止 期 ,种 盖 胰 腺 的 腹膜 增 厚 、 不 透 光 ,表面 有 结 
节 状 隆起 的 白 点 。 慢 性 胰腺 炎 后 期 ,胰腺 变 细 、 变 硬 ,或 呈 
不 规则 结 节 样 硬化 ,有 弥漫 性 纤维 组 织 增生 和 钙 质 沉着 ,并 
可 有 假 性 恰 肿 、 胰 管 扩 大 及 胰 管 内 碳酸 钙 结石 ,胰腺 小 叶 大 
小 不 一 ,结构 模糊 。 

显微镜 下 可 见 程度 不 等 的 纤维 化 和 炎症 代替 了 腺 泡 和 
胰岛 组 织 , 偶 有 小 脓肿 。 愈 合 的 坏死 区 有 纤维 化 和 异物 反 
应 及 注 留 性 变 肿 。 主 胰 管 及 其 分 支 有 不 同 程度 的 狭 罕 和 扩 
张 , 管 腔 内 有 笛 厚 黏液 与 组 织 碎 居 , 胰 管 可 有 鳞 状 上 皮 
化 生 。 


【临床 表现 】 

临床 表现 轻重 不 一 。 轻 度 可 无 症状 或 有 轻 度 消化 不 
良 , 耐 中 度 以 上 的 慢性 胰腺 炎 可 有 腹痛, 腹胀 . 黄 冶 等 胰腺 
炎 和 急性 发 作 症状 ,胰腺 内 、 外 分 泌 功能 不 足 表现 ,腹水 、 感 
染 等 。 

(一 ) 腹痛 约 占 60% 一 100% ,疼痛 可 能 是 间 肉 性 或 
慢性 ,部 位 常 在 上 腹部 ,可 放射 至 左右 季 肋 部 , 左 侧 启 部 及 
背部 。 开 始 时 ,持续 几 小 时 到 几 天 , 随 疾病 进展 ,腹痛 日 趋 
频繁 ,持续 时 间 增 加 。 腹 痛 在 仰 扰 位 时 加 剧 ,坐位 ,前 倾 位 、 
届 唆 位 或 集 耻 位 时 缓解 ;饮酒 . 进 油 肤 食物 可 诱发 月 痛 。 冰 











(二 ) 胰腺 外 分 泌 不 足 的 表现 ” 轻 到 中 度 慢性 胰腺 炎 
是 者 仅 有 信和 欲 缺 乏 ,版 胀 等 消化 不 良 症状 。 当 脂肪 酶 的 排 
此 降低 到 正常 的 10 兴 以 下 时 ,患者 才 会 出 现 脂肪 泻 ;同样 ， 
且 盘 握 栈 的 排泄 低 于 正常 的 10 儿 时 才 会 有 姜 便 中 和 蛋白 丢 
失 ， 是 者 排出 大 一 恶 只 有 油脂 的 姜 便 。 由 于 害怕 姿 痛 而 进 
食 很 少 ,体重 诚 轻 加 重 ,并 有 多 种 维生素 特别 是 脂 溶性 维 生 
未 缺乏 的 表现 。 少数 患者 有 低 蛋 白 血 症 ,出 现 全 身 性 水 肿 ， 
皮肤 钼 宰 增 











旺 异 常 。 补 屎 病 常 在 出 现 临床 症状 后 的 5 一 10 年 





245 例 )。 主 要 是 由 于 胰 头 部 肿胀 或 假 性 变 肿 压迫 胆 总 管 
所 致 。 | 

典型 病例 可 出 现 五 联 征 : 上 上 腹 疼痛 、 胰 腺 钙化 .胰腺 假 
性 缕 肿 、 糖 尿 病 和 脂肪 海 。 但 临床 上 常 以 某 一 或 某 些 症状 
为 主要 特征 。 


【并 发 症 】 i 
(一 ) 上 消化 道 出 血 “可 出 现 呕血 和 黑 便 。 其 病因 ， 
@ 脾 静脉 受 压 及 血栓 形成 引起 脾 大 , 角 底 静脉 曲 张 破 和 出 
血 ;@@ 胰 腺 假 性 性 肿 壁 的 大 血管 或 动脉 瘤 受 胰腺 分 泌 的 消 
化 酶 的 侵蚀 而 破裂 出 血 ;四 胰腺 分 泌 碳酸 氧 盐 减 少 并 发 消 
0 发 生 于 约 10% 的 慢性 胰腺 
炎 病 例 ,形成 机 制 ;四 胰 管 内 压力 增高 致 胰 管 破裂 , 胰 液 外 
渗 。 因 无 活动 性 炎症 , 胰 液 党 为 清亮 ;@ 活 动 性 炎症 合并 及 
肪 坏死 (也 可 能 有 胰腺 实质 的 坏死 ), 胰 液 自 小 胰 管 外 渗 。 
因 含 坏死 组 织 , 胰 液 常 有 变色 。 
(三 ) 胆道 或 十 二 指 肠 梗阻 “发生 于 5% 一 10% 的 慢 
性 胰腺 炎 病 例 。 本 并 发 症 多 见于 有 胰 管 扩张 的 患者 ,主要 
是 由 于 胰 头 部 炎症 或 纤维 化 , 假 性 绝种 所 致 。 ea 
(四 ) 胰 源 性 胸 、 用 水 “形成 的 机 制 可 能 是 由 于 胰 管 破 
裂 ,与 腹 膝 和 胸腔 形成 瘘管 ,或 是 假 性 变种 的 破 淡 致 胰 波 过 
入 胸 、 腹 腔 。 临 床上 , 胰 源 性 腹水 可 星 浆液 性 、 血 性 或 3 ! 订 
性 ,后 两 者 较 少 见 。 胰 源 性 胸腔 积 液 以 在 侧 多 见 ,其 有 则 
性 ,进行 性 \ 反 复发 作 及 胸水 量 多 的 特点 ,也 可 为 浆液 性 ` 血 
性 或 乳 糜 性 。 
(五 ) 胰腺 癌 















约 4% 患 省 在 20 年 内 并 发 胰腺 阁 。 





(六 ) 胰 净 ”包括 胰腺 外 瘘 和 内 瘘 。 外 瘘 常 发 生 了 有 
.手术 中 的 胰腺 损伤 或 腹 
ef 


腺 活检 ,胰腺 坏死 ,外科 引流 术 后 
部 钝 伤 后 。 内 瘘 常 发 生 于 慢性 胰腺 炎 主 朋 性 性 肿 破 
裂 后 , 常 合并 有 胰 源 性 胸 、 腹 水 。 酒 精 性 胰腺 炎 易 出 弄 
内 瘘 。 

(七 ) 其 他 “少数 患者 可 有 硬性 脑病 ;胰腺 与 路 粘连 或 
谈 腺 假 性 要 及 侵蚀 脾 促 发 腺 破 弄 ;皮下 有 踢 肪 坏死 和 生 链 脂 








肪 坏死 ,可 出 现 皮 下 的 硬结 节 和 和 芭 痢 、 股 忆 头 无 苗 性 十 


【辅助 检查 】 

(一 ) 实验 室 检查 

1. 美 便 的 显微镜 检查 ”凑合 中 含有 未 消化 的 肌肉 纤 
维和 脂肪 滴 。 

2. 胰腺 外 分 泌 功 能 测定 ”有 直接 外 分 泌 功 能 试验 和 
间接 外 分 小 功能 试验 两 大 类 , 黄 者 均 通 过 测 基 有 峡 腺 分 小 的 
迹 液 项 , 胰 液 电解 质 浓度 和 胰 酶 旦 米 评估 胰腺 外 分 小 的 
功能 。 

(1) 直接 外 分 小 功 能 试验 : 系 利用 胰 小 碌 和 (或 ) 胰 栈 
小 天 (CCK PZ) 直接 刺激 有 腺 分 沁 , 对 慢性 胰腺 炎 诊 断 的 做 








感性 为 75 站 一 90 吧 ,特异 性 为 80 中 一 90 中 。 但 轻 度 胰腺 外 
分 泌 功 能 障碍 时 ,试验 结果 正常 ,因此 无 助 于 慢性 胰腺 炎 的 
早期 诊断 ;同时 由 于 其 有 创 性 等 原因 患者 较 难 接受 .影响 临 
床 广泛 应 用 。 

(2) 间接 外 分 泌 功能 试验 :有 Lundh 试 餐 试验 、 血 、 尿 
苯 甲 酰 - 酷 贫 栈 -对 气 基 葵 申 酸 (BT-PABA) 试 验 、 胰 月 桂 酸 
试验 (PLT) , 凑 便 试验 (苏丹 三 染色、 类 便 脂肪 定量 测定 和 
糜 蛋 白 酶 测定 ) 及 核 素 胰 腺 外 分 泌 功 能 试验 (加工 甘油 三 
酷 / 油 酸 吸收 试验 ,、 双 标记 Schilling 试验 及 5C- 呼 气 试验 ) 
等 。 目 前 用 于 临床 上 主要 有 尿 BT-PABA 试验 、 
便 苏丹 三 染色 等 。BT-PABA 试验 主要 通过 测量 口服 一 些 
胰 酶 消化 底 物 所 生成 的 产物 反映 胰腺 分 泌 麻 蛋 白 酶 的 能 
力 , 是 诊断 中 重度 胰腺 外 分 泌 功能 不 全 敏感 性 较 高 的 方 
法 ,但 难以 和 小 肠 吸 收 障碍 性 疾病 相 区 别 。PLT 则 反映 胰 
腺 分 沁 芳 香 酯 酶 的 能 力 , 较 BT-PABA 试验 可 能 更 敏感 和 
特异 ,但 方法 较 复 杂 。C- 呼 气 试验 对 判断 胰腺 外 分 泌 功 能 
有 一 定价 值 ,其 优点 是 非 侵 和 性、 简单 易 行 .重复 性 好 、 结 果 
稳定 ,但 对 轻 度 胰 腺 外 分 沁 功 能 不 全 诊断 的 敏感 性 较 差 。 

3. 胰腺 内 分 泌 功 能 测定 ”包括 糖 耐 量 异 常 . 血 中 胰岛 
素 .C 肽 及 CCK 减少 和 血糖 升 高 。 但 只 有 晚期 (胰腺 功能 
损失 90% 以 上 ) 方 出 现 变 化 。 

(1) 血清 CCK 测定 :正常 为 30 一 300pg/ml, 慢 性 胰腺 
炎 患 者 可 高 达 8000pg/ml。 这 是 因为 胰腺 外 分 沁 功 能 减 
退 , 对 CCK 的 反馈 抑制 作用 减弱 所 至。 

(2) 血浆 胰 和 多肽 (PP) 测 定 ;PP 主要 由 胰腺 的 PP 细胞 
分 泌 , 正 常 空腹 血 浓度 为 8 一 313pmol/L。 和 餐 后 血浆 PP 浓 
度 迅 速 升 识 ,而 慢性 胰腺 炎 患 者 明显 下 降 。 

(3) 血浆 胰岛 素 深 度 测定 :本 病 患者 空投 血浆 胰岛 索 
水 平 大 多 正常 ,口服 葡 欧 糖 或 甲 菜 磺 丁 逐 (D860) .静脉 注 
入 胰 高 糖 素 后 , 血 桨 胰岛素 不 升 高 岩 ,提示 胰腺 内 胰岛 索 储 
备 减少 。 

4. 其 他 实验 室 检 查 

(1) 血清 淀粉 酶 :急性 发 作 期 可 见 升 高 。 发 生 胰 性 腹 
水 .胸水 的 患者 ,其 腹水 .胸水 中 的 淀粉 酶 含量 升 高 。 

G2) 生物 标志 物 : 坟 常 见 升 高 的 标志 物 为 CA19-9, 但 
通常 升幅 较 小 ,如 果 明 显 升 高 .应 该 警惕 合并 胰腺 癌 的 
可 能 。 

(二 ) 影像 学 检查 

1. 腹部 平 片上 腹部 X 线 平 片 可 发 现 部 分 患者 胰腺 区 
域 的 钙化 灶 、 结 石 影 ,十 二 指 肠 低 张 造影 可 见 十 二 指 肠 环 扩 
大 等 , 均 对 明确 诊断 提供 了 有 价值 的 依据 。 

2. 超声 及 其 相关 技术 ”实时 超声 检查 可 见 胰腺 体积 
增 大 或 萎缩 ,边缘 不 整 . 质 志 不 匀 : 胰 腺 纤维 化 时 ,胰腺 内 部 
回声 增强 , 胰 管 有 不 规则 扩张 及 管 壁 回声 增强 ;有 结 有 或 钙 
化 时 可 见 光 团 及 声 影 ;有 帮 用 时 可 见 液 性 暗 区 。 实 时 超声 
对 慢性 胰腺 炎 的 敏感 性 为 418; 一 96%; 特 异性 为 80% 一 
90%。 由 于 无 创 呈 较 经 济 . 可 麟 为 首选 的 检查 方法 ,并 可 在 


















































第 九 章 ”胰腺 和 和 胆 系 疾病 





随访 中 反复 应 用 。 

(1) 内 镜 超 声 (EUS) :避免 了 肠 道 气体 和 肠 壁 脂肪 的 
干扰 ,克服 了 体外 超声 诊断 胰腺 疾病 的 不 足 , 它 不 仅 能 显示 
主 胰 管 异常 , 胰 右 和 (或 ?钙化 灶 ,而 且 对 炎 性 假 疗 也 有 很 高 
的 诊断 符合 率 。EUS 诊断 慢性 胰腺 炎 的 敏感 性 和 特异 性 
均 二 85%% ,其 阳性 预测 值 (PPV)794 中 ,阴性 预 涡 
75% ,经 EUS 行 细 针 穿刺 细胞 学 检查 ,不 仅 可 提高 其 敏感 
性 和 特异 性 ,而 且 PPV 和 NPV 也 提高 为 96 中 和 100%。 
EUS 除 显示 影像 学 特征 外 ,同时 可 以 进行 胰腺 活检 和 收集 
胰 液 做 功能 性 检查 。 但 EUS 对 慢性 胰腺 炎 的 早期 诊断 尚 
不 敏感 。 

(2) 胰 管 内 超声 (IDUS) :是 将 超声 探头 经 十 二 指 肪 乳 
头 逆 行 插 至 主 胰 管 中 ,对 主 胰 管内 有 局 灶 性 狭窄 的 病变 进 
行 鉴别 诊断 ,对 慢性 胰腺 炎 有 诊断 价值 。 

3. 胰腺 CT ”胰腺 失去 正常 结构 ,呈现 弥漫 性 增 大 或 
次 缩 , 密 度 不 均 , 有 时 可 在 胰 头 部 见 到 局 部 肿块 .表面 有 分 
叶 ; 胰 管 扩张 或 粗细 不 匀 , 有 时 还 可 在 胰 管内 见 到 结 右 或 钙 
化 征象 。 合并 假 性 娶 肿 时 ,CT 呈 低 密度 占 位 病灶 。 对 中 、 
晚期 诊断 的 准确 性 较 高 ,早期 胰腺 病理 改变 轻微 的 慢性 胰 
腺 炎 ,CT 的 诊断 作用 受到 限制 。 

4. MRI MRI 对 慢性 胰腺 炎 的 诊断 价值 与 CT 向 似 . 
但 对 钙化 和 结石 显示 不 如 CT 清楚 。 

5. 胰 胆 管 影像 学 检查 ”包括 内 镜 逆 行 胰 胆 
(ERCP) 和 磁 共 振 胰 胆管 造影 术 (MRCP) ,是 诊断 慢性 胰腺 
炎 的 重要 依据 。 主 要 表现 为 主 胰 管 边缘 不 规则 、 
粗细 不 匀 旺 串珠 状 改 变 ;部 分 有 不 规则 狭 鹤 或 中 断 ; 有 时 可 
显示 胰 管内 的 结石 或 钻 化 影 ;还 可 发 现 有 无 副 
慢性 胰腺 炎 : 胰 管 侧 支 扩张 /阻塞 (超过 3 支 ), 主 有 峡 管 正常 ， 
中 度 慢 性 胰腺 炎 : 主 胰 管 狭窄 或 扩张 。 重 度 慢 性 收 腺 炎 : 主 
胰 管 阻塞 、 狭 窗 、 钙 化 ,有 假 性 春 肿 形成 。MRCP 与 EE 
相 比 .两 者 的 符合 率 基 本 相符 ,但 MRCP 不 能 收集 胰 液 .无 
法 行 胰 管 内 造影 及 活检 等 ,因此 尚 不 能 完全 替代 ERCP。 

6. 胰 管 镜 检 查 。” 上 管 镜 检 查 可 直接 观察 胰 答 内 病变 ， 
如 狭 窜 、 结 石 ` 阻 塞 等 ,并 能 明确 病变 部 位 。 同 时 还 能 填 行 
活检 、 收 焦 胰 液 及 细胞 学 刷 检 等 ,对 不 明 原 因 的 朋 申 损 后 
鉴别 诊断 价值 ,特别 是 对 胰 管 口 答 有 改变 而 胰腺 外 
害 的 患者 尤为 适用 。 慢 性 胰腺 炎 的 胰腺 导管 内 沪 充 血水 
肿 、 扩 张 或 瘦 痕 性 狭窄 ,50 汉 患者 可 见 蛋白 栓 ,10 和 过 首 林 
见 结 石 .可 以 鉴别 早期 胰腺 癌 。 

7. PET( 正 电子 发 射 体 层 成 像 ) 采用 核 索 “ 幅 体 记 的 
包 脱 气 葡 葡 糖 (FDG)-PET 对 不 明 原 因 的 胰腺 肿块 进行 从 
查 有 助 于 与 胰腺 装 相 鉴别 .胰腺 癌 及 其 转移 灶 晤 表现 为 核 
来 浓 聚 区 .但 在 慢性 胰腺 炎 合 并 急性 炎症 时 可 出 太 假 用 性 


疆 归 
编 林 。 






















































【诊断 和 鉴别 诊断 】 


(一 ) 诊断 ”我国 2005 年 慢性 胰腺 炎 诊 治 指 上 南 所 出， 


2059 





第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


在 排除 胰腺 癌 的 基础 上 .建议 将 下 述 4 项 作为 慢性 胰腺 炎 
的 主要 诊断 依据 :典型 的 临床 表现 (腹痛 、 胰 腺 外 分 泌 功 
能 不 全 症状 ) ;病理 学 检查 ;@ 影 像 学 上 有 慢性 胰腺 炎 的 
胰 胆 改变 征象 ;@ 实 验 室 检查 有 胰腺 外 分 泌 功能 不 全 依据 。 
其 中 第 项 为 诊断 所 必 知 ,第 @ 项 阳性 可 确诊 ,十 @ 可 基 
本 确诊 ,十 @ 为 疑似 患者 。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1. 胰腺 癌 鉴别 其 为 困难 。 可 用 的 方法 : @ 血 清 
CA19-9、.CA125、CA50 .CA242, 在 胰腺 癌 中 阳性 率 较 高 ,有 
一 定 参 考 价值 ,但 有 假 阳 性 ;名 胰 液 检查 :通过 ERCP 获取 
胰 液 ,病理 检查 如 发 现 癌 细胞 , 则 诊断 肯定 ;同时 胰 液 
CA19-9 检查 及 K-ras 基因 检测 有 一 定 鉴别 诊断 价值 ;@ 实 
时 超声 及 EUS 导 引 下 细 针 胰腺 穿刺 ,如 发 现 癌 细胞 .可 确 
次 但 四 性 不 能 否定 诊断 ;@EUS、CT、MRI 和 PET 有 助 于 

鉴别 。 

2. 消化 性 溃疡 ”十 二 指 肠 球 部 后 壁 穿 透 性 溃疡 可 与 
胰腺 精 连 而 引起 顽固 性 疼痛 。 内 镜 检查 可 鉴别 。 

3. 原 发 性 胰腺 萎缩 ”多 见于 50 岁 以 上 的 患者 。 无 腹 
痛 、 脂 肪 泻 \ 体 重 减轻 ,食欲 缺乏 和 全 身 水 肿 等 临床 表现 。 
超声 及 CT 检查 等 一 般 能 鉴别 。 








(一 ) 治疗 原则 ”@ 控 制 症 状 改 善 生活 质量 ;@ 去 | 除 
病因 和 纠正 存在 的 胰 管 梗阻 因素 、 保 护 胰腺 功能 ;@ 预 防 和 
治疗 并 发 症 ,寻求 胰腺 内 、 外 分 记功 能 替代 治疗 。 

(二 ) 内 科 治 疗 

1. 去 除 病因 “ 戒 酒 和 积极 治疗 胆道 疾病 ,这 是 慢性 胰 
腺 炎 的 两 大 主因 。 如 戒 酒 能 使 半数 以 上 酒精 性 胰腺 炎 患 者 
疼痛 缓解 ,并 可 停止 或 延 绥 胰 实 质 破 坏 的 进展 。 甘 油 三 醒 
增高 [过 5. 7mmolyL(500mgy/dl) 需 以 他 汀 类 药物 逐步 控 
制 ( 阿 托 伐 他 汀 的 起 始 剂 量 为 10~20mg/d)。 硫 唑 喇叭 等 
药物 都 能 引起 胰腺 炎 , 故 应 注意 清除 这 些 可 能 的 原因 . 

2. 止痛 

(1) 胰 苹 制剂 等 非 镇 痛 药 物 ; 温 性 胰腺 炎 患 者 外 分 泌 
不 足 可 使 CCK 对 胰腺 的 刺激 加 重 , 使 疼痛 加 剧 。 胰 酶 可 抑 
制 CCK 的 释放 和 上 胰 酶 分 泌 . 使 疼痛 得 到 缓解 。H; 受 体 阻 
断 药 或 质子 泵 抑制 药 可 降低 胰 液 的 分 弯 量 ,降低 胰 答 内 压 









以 减轻 疼痛 ,另外 还 能 增加 胰 栈 制剂 的 疗效 ,因为 保持 胰 酶 
活性 的 最 佳 pH 应 二 6.0。CCK 受 体 阻 断 药 ( 丙 谷 胺 


600mg/ 帆 也 有 一 定 疗 效 如 经 治疗 ,疼痛 无 改善 其 至 加 3 
阁 , 可 试用 生长 抑 率 往生 物 奥 曲 肘 治 疗 , 每 次 餐 
200ug: 皮 下 注射 ,症状 减轻 后 改 为 中 ,晚餐 前 或 仅 在 中 和 餐 前 
注射 1 次 .以 后 再 改 为 口服 且 


















炎 药 

到 ,可 用 | rr 成 上 
克 儿 不 能 症 、 或 出 
;腹部 括 


约 肌 痉挛 ,应 避免 使 用 。 

(3) 腹腔 神经 从 麻醉 或 内 脏 神经 切除 :以 上 方法 不 能 
获得 疼痛 缓解 者 :可 以 使 用 CT 或 EUS 介 导 的 腹腔 神经 从 
阻 滞 治 疗 。 

3. 胰 酶 不 足 的 替代 治疗 ” 胰 酶 制剂 有 助 于 改善 消化 
吸收 不 良 .脂肪 演 。 比 较 理想 的 胰 酶 制剂 应 是 肠 溶 型 微粒 
型 高 脂 酶 含量 .不 含 胆 酸 。 目 前 常用 的 有 胰 酶 肠 溶 胶 构 、 
复方 消化 酶 胶 改 、 米 曲 菌 酶 肠 溶 胶 公 等 。 

4 .内分泌 不 足 的 替代 “主要 是 糖尿 病 的 治疗 

5. 营养 “营养 不 良 者 给 予 足够 的 热能 、\ 高 蛋白 \ 低 脂 
饮食 (脂肪 援 入 量 限 制 在 总 热 悉 的 20% 一 50% 以 下 ,一 般 
不 超过 50 一 75g/d) ,严重 脂肪 泻 患 者 可 和 藤 脉 给 予 中 长 链 三 
厂 甘 油 (MCT/LCT)。 人 少量 多 和 餐 加 上 胰 栈 制剂。 补充 脂 深 
性 维生素 A.D.K 及 水 溶性 维生素 Bi: .叶酸 等 有 条 件 者 
可 应 用 要 崇 饮 食 或 全 肠 外 3 营养 

(三 ) 内 镜 治疗 “内 镜 下 治疗 简单 有效, 微 创 ` 能 重 
复 应 用 ， 河和 泊 类 出 改换 性 且 炎 的 首选 方法 。 内 镜 治 
疗 主要 用 于 慢性 胰腺 炎 导 致 的 Oddi 括约肌 狭窄 ( 效 窜 性 
上 二 指 肠 乳头 炎 ) . 胆 总 管 下 段 狭 窄 和 胰 管 开口 狭窄 和 胰 
管 结石 。 

1. 胆 总 管 狭窄 。 胆 总 管 犹 窄 的 发 生 率 约 为 10~ 
30%, 可 以 首先 考虑 使 用 内 镜 支 架 治 疗 ,但 长 期 的 疗效 还 不 
OD 

2. 胰 管 高 压 扩张 ”疼痛 为 主要 症状 的 特 发 性 胰腺 分 








裂 性 及 其 他 原因 的 慢性 胰腺 炎 是 经 内 锐 胰 管 支 架 治 妨 9 适 
应 证 。 近 期 疼痛 缓解 较 好 ,长 期 的 疗效 还 不 确定 。 
3，0Oddi 括约肌 功能 不 良和 胰 管 结石 ” Od 括 约 肌 成 


形 术 治疗 Oddi 括约肌 功能 不 良 ,短期 止痛 效果 较 好 。 胰 管 
括约肌 切 开 以 利于 胰 管 内 结石 排出 。 对 有 主 峡 管 结 有 的 由 
者 ,内 镜 网 禾 取 石 可 以 尝试 。 

4 其 他 在 假 性 让 肿 和 肠 腔 问 放置 支 架 , 使 绝种 内 流 
体 流入 肠 道 。 胰 瘘 的 治疗 。 超 声 内 镜 下 硬 腔 神经 从 阻 清 ， 
以 缓解 疼痛 。 

(四 ) 外 科 治疗 ”手术 的 目的 为 解除 胰 管 司 阻 ` 组 角 
疼痛 及 保证 胰 液 和 胆汁 流出 的 通畅 。 手 术 指 征 :中 反 公 
发 作 的 顽固 性 疼痛 ;@@ 须 腺 假 性 用 肿 h 或 又 种 形成 ;加 可 外 能 

和 图 有 胸膜 瘘 是 经 内 科 治疗 无 效 :@@ 朋 总 间 和 
肿 大 胰腺 压迫 出 现 黄 痊 ;@ 有 遥 静 脉 血栓 形成 和 门 脉 前 
压 引起 出 血 。 

















【预后 及 预防 ]】 

慢性 胰腺 炎 诊 断后 的 20 一 25 年 内 死亡 率 为 50%， 
15%~20% 的 患者 死 于 并 发 症 ， et 糖尿 病 、 
大 约 有 4% 患者 发 展 为 胰腺 冶 。 积 极 治疗 胆管 疾病 个 饮 
含 酒 精 饮 料 ,补充 营养 和 使 用 胰 酶 制剂 ,控制 糖尿 病 等 对 改 
立 忠 者 的 生活 质量 及 预后 是 有 益 的 。 











附 : 自身 免疫 性 胰腺 炎 


自身 免疫 性 胰腺 炎 (autoimmune pancreatitis. AIP) 是 
由 自身 免疫 介 导 、 以 胰腺 和 主 胰 管 结构 改变 ( 肤 腺 肿 大 和 哑 
管 不 规则 狭窄 ) 为 特征 的 一 种 特殊 类 型 的 慢性 胰腺 光 ,好 发 
于 老年 人 ,淋巴 浆 细胞 浸润 伴 胰 腺 组 织 纤维 化 免疫 组 织 化 
学 米色 见 有 大 量 IgG4 阳性 细胞 浸润 为 其 特征 性 病理 表现 ， 
其 确切 发 病 机 制 尚 不 明确 。 除 胰腺 病变 外 ,部 分 患者 尚 可 
合并 胆管 类 、 泛 腺 炎 \ 淋 巴结 肿 大 ,腹膜 后 纤维 化 、 间 质 性 肾 
炎 \ 肺 间 质 纤维 化 等 多 种 胰 外 病变 。 


【发 病 机 制 】 

有 证 据 高 度 提示 AIP 的 发 病 与 机 体 免疫 相关 。IgG 及 
IgG4 水 平 升 高 、 多 种 自身 抗体 阳性 ( 包括 抗 碳酸 本 酶 抗体 、 
搞 乳 铁 蛋 白 抗 体 、 访 核 抗 体 、 类 风湿 因子 等 ) 以 及 激素 治 
有 效 也 间接 反映 了 AIP 发 病 的 免疫 机 制 。 


【临床 床 表现 】 

AIP 少见 . 它 的 发 病 率 和 种 族 差 异 仍 不 明 。AIP 患者 
年 龄 为 20 一 70 岁 ,60~70 岁 占 大 多 数 , 男 女 比 例 约 为 2 一 
TL 

临床 表现 无 特异 性 ,可 表现 为 梗阻 性 黄姜 ,不 同 程度 的 
股 痛 、 后 背 痛 、 乏 力 、 体 重 下 降 等 。 六 无 痛 性 梗阻 性 黄姜 最 
常见 ,而 且 可 在 几 周 内 形成 ,因此 常常 被 误诊 为 胰腺 冶 。 许 
光山 环 尖 机 大 ee 极 少 数 有 典型 的 

急性 胰腺 类 发 作 , 尚 有 约 i 10%~90% 
的 AIP 患者 有 胰腺 外 器 官 受 A Siogren 综合 
征 (干燥 综合 征 )， 起 藉 区 他 和 风 。 其 他 包括 炎症 性 肠 病 (万 
其 是 克 罗 恩 病 ) 胆 管 炎 、 纵 隔 或 腹腔 淋巴 结 肿 大 、 间 质 性 肾 
炎 \ 友 膜 后 纤维 化 、 肺 间 质 纤维 化 、 系 统 性 红斑 狼疮 ,甲状 腺 
功能 低下 、 肝 脏 假 性 瘤 等 。50%~70%6 的 AIP 患者 合并 糖 
尿 病 或 糖 耐量 异常 。 胰 腺 外 表现 可 与 AIP 同时 发 生 .也 可 


无 症状 。 











在 其 之 前 或 之 后 出 现 。 
【辅助 检查 】 

1. 血清 学 ”血清 IgG4 升 高 已 成 为 诊断 AIP 最 有 价值 
的 血清 学 指标 ,敏感 度 67 上 一 94 贤 .特异 度 89% 一 100%。 
但 血清 IgG4 不 能 单独 用 于 诊断 AIP, 其 水 平 正常 并 不 能 排 
除 AIP。 临 床上 可 用 于 监测 病情 。 仅 发 现 血 清 指标 升 高 而 


无 临床 症状 和 影像 学 证 据 有 时 , 称 Rs 
2. 影像 学 ”影像 学 表现 在 AlP 的 诊断 中 占有 至 关 重 
要 的 位 置 。 可 采用 的 检查 方法 包括 CT/MRI、MRCP 及 胰 
管内 超声 (JDUS) 等 。 近 年 来 ,超声 内 镜 在 AIP 诊断 中 的 作 
用 日 显 重 要 , 它 不 仅 能 观察 胰腺 和 胆 统 . 还 可 观察 胰 周 
淋巴 结 , 并 选 行 活 组 织 病理 检查 。 
AIP 的 为 :人 ;胰腺 旺 












竹 、 局 限 性 或 局 灶 


第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 


性 肿 大 ,典型 者 为 “腊肠 样 ? 改 变 
部 肿块 :需要 与 胰腺 癌 相 鉴别 :ai 
结石 和 假 性 裳 肿 等 。 四 主 胰 管 于 
病变 累及 胆 总 TN 性 狭 窑 , 狭 
窒 区 往往 较 细 长 。 轩 由 于 胰 周 积 液 、 炎 性 反应 或 脂肪 组 织 
纤维 化 而 出 现 胰 周 “ 蒜 膜 ” 征 ,CT 检查 可 见 造 影 剂 增强 时 
间 均 匀 延 迟 ,胰腺 周转 有 低 密 度 边 党 ,延迟 期 均匀 强化 。 
MRI pe 攻 减 慢 ,T; 图 像 上 胰腺 信号 增强 。 
组 织 病 理学 ”AIP 的 大 体 表现 很 像 胰 管 癌 . 炎症 主 

hs 被 累及 的 组 织 呈 灰 至 黄 和 白色, 并 且 起 失 正 
常 的 小 叶 结 构 。 增 大 的 胰 头 可 引起 胰 管 和 远 端 胆管 的 
梗阻 。 

胰腺 组 织 学 变化 的 特点 ,是 中 等 大 小 和 大 的 叶 间 胰 管 
周 圈 有 广泛 的 炎症 细胞 温润 。 重 症 患 者 较 小 的 胰 管 也 可 累 
有 及。 炎症 细 胞 主要 是 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 ,但 有 时 也 可 有 巨 
噬 细 胞 , 偶 见 中 性 粒 细 胞 和 嗜 酸性 粒 细胞 。 淋 巴 细胞 大 多 
为 CD8- 和 CD4- 工 淋巴 细胞 ,很 少 有 了 淋巴 细胞 。 重 症 患 
者 炎症 累及 腺 泡 的 实质 ,另外 还 有 了 胰 管 ,以 致 引 起 胰 管 硬 
化 , 腺 泡 细 胞 或 多 或 少 的 被 炎症 细胞 和 纤维 化 所 替代 ,胰腺 
的 小 叶 结构 几乎 损失 。 如 果 纤 维 化 改变 占据 胰腺 大 部 分 
可 形成 炎 性 假 瘤 , 同 时 ,严重 纤维 化 的 区 域 常 包含 分 散 的 宣 
有 BB 细胞 的 小 淋巴 滤 泡 ,表现 为 闭塞 性 血管 类 (常常 累及 
静脉 )。 

根据 胰腺 组 织 学 特点 将 AIP 分 为 以 淋巴 浆 细 胞 性 硬 
化 性 胰腺 炎 (lymphoplasmacytic sclerosing pancreatitis , 
LPSP) 为 特征 性 表现 的 工 型 和 以 特 发 性 导管 中 心性 胰腺 炎 
(idiopathic duct centric pancreatitis. IDCP) 为 特征 性 表现 的 
型 。I 型 AIP 主 要 见于 老年 男性 ,多 有 血清 IgG4 水 平 
升 高 , 且 多 合并 胰腺 外 器 官 病变 ,包括 胆管 , 涟 腺 、 淋 巴结 、 
肾脏 、 肺 等 。 耻 型 AIP 患者 绞 工 型 者 年 轻 且 无 性 别 差 异 、 
血清 IJgG4 水 平 多 不 升 高 , 除 炎 症 性 肠 病 外 ,无 其 他 胰腺 外 
受累 ,只 有 通过 病理 学 检查 才能 诊断 。 


部 分 不 典型 病例 可 出 现 局 
党 AIP 患者 无 胰腺 和 钙化、 
受 性 变 细 或 局 限 性 狭窄 ， 





















主要 有 以 下 几 点 :四 影像 学 表现 胰腺 弥漫 性 或 局 灶 性 
肿 大 . 主 肤 管 节 段 性 或 从 i 检查 血 
清 JgG4 升 高 ,或 自身 抗体 阳性 ;图 组 织 学 检查 见 淋巴 细胞 、 
效 细胞 浸润 和 胰腺 组 织 纤 维 化 ;中 并 发 其 他 自身 免疫 性 疾 
病 . 或 累及 其 他 脏 器 ;@ 皮 质 激素 治疗 有 效 。 















【治疗 】 

大 多 数 患者 ,皮质 激素 治疗 有 效 。 常 用 泌 尼 松 治 疗 , 可 
选择 0.6mg (kg。d) 作 为 起 始 剂 次 ,持续 1~2 个 月 后 根据 
治疗 反应 酌情 减 量 ,以 后 每 2 一 4 周 减 少 维持 剂 
2.5 ~5mg'd。 维 持 治 河 时 间 尚 无 共识 .可 根据 疾病 活动 
程度 及 激素 相关 不 良 反应 等 情况 选择 维持 1 一 3 年 时 间 。 
部 分 AID 患 用 后 可 复发 ,再 次 应 用 仍 可 有 


5mg， 
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第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


效 。 治疗 后 ,AIP 的 影像 学 表现 (最 早 在 用 药 2 一 4 周 后 ) 可 
得 到 改善 . 肿 大 的 胰腺 缩小 , 主 胰 管 不 规则 狭窄 消失 ;临床 
症状 也 有 相应 改善 ;实验 室 检 查 如 血清 IgG4 下 降 、 自 身 搞 
体 转 阴 等 。 年 老 体 弱 串 者 . 若 对 糖 皮 质 激素 应 用 有 顾虑 则 
可 对 症 处 理 , 如 针对 神 阻 性 黄 净 可 行内 镜 下 支架 置 入 术 等 。 

对 禄 皮质 激 素 治疗 无 效 痢 应 对 诊断 重新 评估 ,并 考虑 手术 
| 。 在 诊断 明确 的 情况 下 可 了 予 免疫 抑制 剂 治疗 ,但 疗效 
| 尚未 见 明 确 报道 。 





参考 文献 

1. 中 华 医学 会 外 科学 分 会 胰腺 外 科学 组 . 慢性 胰腺 炎 诊 治 指 
南 ( 讨 论 碚 ). 中 国 实 用 外 科 杂 志 ,2009,29(1) :1-4. 

2. Kamisawa T,Kim MH ,Liao WC,et al. Clinical characteris- 


tics of 327 Asian patients with autoimmune pancreatitis based on 





Asian diagnostic criteria. Pancreas, 2011 ,40(2) :200-205. 


oh 1, Nakazawa T, Ohara H,et al. Comparative cvaluation of 
the Japmexe diagnostic criteria for autoimmune pancreatitis,. Pancreas, 
2010.359(8):1173-1179, 

i. Takuma K, Kamisawa T, Tabata T.et al. Short-term and 
long-tcrm outcomes of autoiImmune pancreatitis. Eur J] Gastroenter- 


ology C&. Hepatology.2011.23(2) :146-152. 


第 三 节 胰 腺 总 


钟 良 ”最 冬 妮 。 孙 大 被 
器 (pancreatic carcinoma) 主要 指 胰 外 分 泌 腺 腺 
性 肿瘤 中 最 常见 的 一 种 , 占 消化 道 恶性 肿瘤 的 
8 光一 10“。 近 年 来 在 世界 范围 内 有 明显 增多 趋势 。 胰 腺 
摘 时 其 症状 隐 匿 , 当 出 现 典型 症状 时 多 已 届 晚 期 ,治疗 效果 
不 型 起 ,5 年 生存 率 仅 为 4% 。 是 恶性 程度 高 .进展 迅速 、 严 
生 您 常人 类 健康 的 肿瘤 之 一 。 








哎 贞 


并 、 和 是 蜡 





【病因 与 发 病 机 制 】 

哄 腺 癌 的 发 病原 因 尚 未 完全 阐明 ,一 般 认为 是 由 于 基 
因 和 环境 多 种 因素 共同 作用 的 结果 。 

(一 ) 吸烟 因素 吸烟 是 目前 唯一 公认 的 胰腺 癌 的 危 
险 因素 .15 汉 的 胰腺 瘤 发 生 可 归 因 于 吸烟 ,目前 吸烟 者 较 非 


















9 食品 与 胰腺 癌 发 病 率 的 增加 有 关 ; 而 膳食 纤 
菜 等 对 胰腺 疝 的 发 生起 保护 作用 。 
职业 暴露 ”多 数学 者 认为 长 期 接触 某 些 化 学 物 
; 腺 有 致 辣 作 用 ,有 报道 接触 B- 茜 酚 胺 、 联 茶 胺 、 
三 这 肌 总 ,六 - 亚 硝 基 甲 胺 ,乙酰 氮 基 劳 、 烃 化 物 等 化 学 制剂 
者 ， 发 病 率 明显 增加 。 

{四 ) 糖尿 病 ”60% 一 81% 胰 腺 癌 患 者 合并 有 糖尿 病 





质 可 能 x 
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16% 患 者 在 确诊 为 胰腺 癌 前 2 年 已 诊断 为 糖尿 病 ， 因此 糖 
尿 病 是 胰腺 瘤 的 高 危 因 素 之 一 。 也 有 认为 年 龄 盖 50 岁 的 
初 发 精 尿 病 患 者 但 无 糖尿 病 家 族 史 者 坎 患 胰腺 瘤 的 危险 性 


(五 ) 遗传 因素 
1. 遗传 综合 征 与 胰腺 癌 易 感性 目 前 已 报道 遗传 综 


侣 征 ,如 家 族 性 胰腺 瘤 , 遗 传 性 非 结 节 性 结肠 癌 、 林 岛 综 合 


征 .家 族 性 腺 瘤 样 息肉 病 、 和 小传 性 胰腺 类 等 与 胰腺 癌 的 发 生 
风险 增加 有 关 , 但 只 占 胰腺 癌 病 例 发 生 中 的 极 少 部 分 。 

2 基因 多 态 性 与 胰腺 癌 易 感性 ”中外 源 性 致 准 物 代 
谢 相关 基因 多 大 性 :致癌 物 最 终 能 否 引起 DNA 损伤 ,在 很 
大 程度 上 取决 于 代谢 酶 工 相 、 卫 相 酶 的 活性 及 彼此 的 平和 
关系 ;@ 叶 酸 代谢 基因 多 态 性 :编码 MTH2FR C677T 及 
TS 串联 重复 多 态 与 胰腺 冶 发 生 风 必 : 
示 叶 酸 代谢 酶 基因 的 变异 可 能 是 决定 且 
重要 因素 。 

胰腺 冶 发 病 机 制 的 研究 显示 胰腺 病 的 发 生 是 多 步 缀 
多 基因 突变 的 结果 ， 已 发 现 诛 闹 基因 (K-ras) 激活 , 搞 况 此 
因 (p16、053、DPC,) 失 活 及 喘 粕 酶 及 其 亚 单位 界 常 激活 
胰腺 冶 演 变 有 关 ， 










【病理 】 

(一 ) 病变 部 位 胰腺 闹 可 发 生 于 胰腺 的 任何 部 位 ,但 
以 胰 头 为 多 见 , 占 60% 一 70%, 胰 体 尾 部 癌 占 25% 一 30% 
全 胰 癌 约 占 5%6 左 古 。 

(二 ) 大 体 病理 “在 切面 上 胰腺 
白色 ,形态 不 规则 ,还 可 见 有 带 棕 色 或 
坏死 灶 。 | 

(三 ) 组 织 学 改变 “高 分 化 者 ,形成 尽 成 熟 的 且 腺 腺 管 
状 组 织 。 分 化 不 良 者 可 形成 各 种 形态 甚至 不 形成 腺 管状 绑 
构 ,细胞 大 小 和 形态 不 一 , 核 大 染色 深 , 无 核 仁 。 

(四 ) 病理 分 类 和 分 期 ”90 人 % 胰 腺 瘤 起 源 于 导管 上 皮 
细胞 , 称 导管 细胞 冶 ;少数 可 来 自 胰腺 的 小 胰 管 上 皮 细 胞 。 
来 自 胰 管 的 胰腺 癌 , 因 其 质地 坚硬 ,统称 为 硬 癌 。 起源 于 胰 
腺 泡 细胞 的 胰腺 癌 称 腺 泡 细胞 瘤 , 较 少见 ,质地 柔软 ' 称 向 
质 型 。 

胰腺 瘤 的 国际 TNM 分 期 法 (1989):T, 原 发 肿瘤 :T 
未 见 原 发 肿瘤 ;T; 肿瘤 限于 胰腺 ; Tu 肿瘤 最 大 径 科 zcmi 
Tu 肿瘤 最 大 径 >2cm;Ts 肿 瘤 侵犯 + 二 指 肠 、 胆 管 或 晓 腺 
周围 组 织 ;Ts 肿瘤 侵犯 胃 、 腺 .结肠 或 附近 大 血管 。X ,淋巴 
结 :无 局 部 淋巴 结 转移 ;Ni 有 局 部 淋巴 结 转移 。M' 远 处 
转移 ,M, 无 远 处 转移 。M 有 远 处 转移 。 

(五 ) 转移 方式 

1 直接 蔓延 ， 胰 头 瘤 可 压迫 并 浸润 邻近 的 脏 器 和 组 
织 , 如 胆 总 管 末端 .十 二 指 肠 、 胃 、 横 结肠 及 小 肠 。 上 腹膜 转移 





中 肿 多 星 灰白 或 淡 黄 
二 色 的 出 血 斑点 或 











出 现 较 早 。 胰 3 


加 








2. 淋巴 转移 





巴结 ,也 可 崇 及 胃 、 肝 、 肠 系 膜 、 主 动脉 周围 ,甚至 纵隔 及 支 
气管 周围 淋巴 结 。 瘤 肿 可 沿 肝 灸 状 切 带 的 淋巴 结 转移 至 锁 
骨 上 淋巴 结 。 

3. 血行 转移 ”经 门静脉 转移 至 肝 为 最 常见 。 也 可 以 
毯 移 到 肺 部 、 骨 、 肾 .肾上腺 等 器 官 。 

4 沿 神经 革 转 移 ” 胰 头 癌 常 侵犯 邻近 神经 如 十 二 指 
肠 、 胰 腺 和 胆 讲 壁 神经 。 胰 体 癌 讨 迫 和 侵蚀 腹腔 神经 从 ,可 
引起 剧烈 的 背 痛 。 


















【临床 表现 了 

临床 表现 取决 于 癌 肿 的 部 位 ,病程 早晚 ,胰腺 破坏 的 程 
度 、 有 无 转移 以 及 邻近 大 官 累及 的 情况 。 其 临床 特点 是 整 
个 病程 短 、 病 情 发 展 快 和 迅速 恶化 。 

(一 ) 腹痛 ” 约 半数 以 上 患者 有 腹痛 .多 数 由 轻 逐渐 加 
呈 中 上 腹部 饱 胀 不 适 、 隐 阁 或 钝 痛 ; 范 围 较 广 ,性 质 
较 模 糊 ,不 易 定 位 。 胰 3 右上 腹 , 胰 体 尾部 癌 则 
仿 左 , 腰 背 痛 常见 ,进展 期 病变 原 背 痛 更 加 剧烈 ,或 限于 双 
季 肋 部 旺 束 带 状 , 提 示 癌 肿 沿 神 经 缚 向 腹膜 后 神经 从 转移 。 
典型 胰腺 瘙 的 腹痛 常 在 仰卧 时 加 重 , 坐 过 或 屈膝 位 可 减轻 ， 
可 能 是 由 于 癌 肿 浸润 压迫 腹腔 神经 从 所 致 。 

(二 ) 体重 减轻 胰腺 癌 造 成 的 体重 减轻 突出 。 体 重 
下 降 的 原因 是 由 于 进食 减少 ,或 因 进 食 后 上 腹部 不 适 或 诱 
发 股 痛 而 不 愿 进食 。 此 外 ,胰腺 外 分 泌 功 能 不 良 或 胰 液 流 
出 受阻 ,影响 消化 和 吸收 功能 ,也 有 --- 定 的 关系 。 

(三 ) 黄 瘟 梗阻 性 黄 冯 是 胰腺 癌 . 特 别 是 胰 头 癌 侵 犯 
或 压迫 胆 总 管 下 3 症状 。 黄 盖 为 进行 性 加 亚 , 可 以 
暂时 减轻 .但 不 可 能 完 黄 瘟 伴 有 胆 灾 肿 大 


一定 诊 断 意 






疼 










后: 






















义 。 胰 体 尾 癌 在 波及 胰 头 时 才 出 现 黄姜 。 
(四 ) 腹 块 ”版块 多 数 届 晚 其 体征。 肿块 形态 不 规则 ， 
大 小 不 一 , 质 坚 国定 ,可 有 明显 压痛 。 腹 块 相对 多 见于 胰 体 
尾部 瘤 。 
(五 ) 其 他 消化 道 症状 
1. 消化 不 良 症状 ”胰腺 癌 时 胰 管 及 胆 总 管 下 端 被 肿 
瘙 阻塞 , 胰 液 和 胆汁 不 能 进入 十 二 指 肠 , 从 而 引起 消化 不 
良 。 少 数 患者 因 肿瘤 侵入 或 压迫 十 二 指 肠 和 骨 , 可 出 现 梗 
阻 性 呕吐 。 脂 肪 泻 为 晚期 的 表现 ,是 胰腺 外 分 泌 功能 不 良 
时 特有 的 症状 ,但 较 罕 见 。 
2. 上 消化 道 出 血 ” 约 占 10%。 主 要 原因 为 邻近 的 空 
腔 脏 器 如 十 二 指 肠 或 骨 受 侵犯 ,使 其 糜烂 或 溃疡 所 致 。 胰 
体 , 尾 癌 压 迫 脾 静 脉 或 门静脉 或 形成 栓塞 , 继 发 门静脉 高 
压 症 。 
(六 ) 症状 性 糖尿 病 ”少数 患者 起 病 的 最 初 表 现 为 粮 
尿 病 的 症状 ;也 可 表现 为 原 有 糖尿 病 的 忠 者 病情 突然 加 重 。 
车 糖尿 病 患 者 出 现 持续 性 腹痛 ,或 老年 人 突然 出 现 六 
屎 病 , 或 原 有 糖尿 病 而 近期 突然 病情 加 重 时 .应 答 惕 胰腺 交 
可 能 。 
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(七 ) 血管 血栓 性 疾患 ” 约 10%% 一 20%% 的 胰腺 癌 患 者 
出 现 游 走 性 或 多 发 性 血栓 性 静脉 炎 ,并 可 以 此 为 首发 症状 。 
胰 体 、 尾 癌 发 生 血 栓 性 静脉 炎 的 机 会 较 多 , 且 多 发 生 于 下 
肢 ,在 分 化 较 好 的 腺 癌 中 更 易 发 生 。 动脉 血栓 多 见于 肺 
动脉 。 

( 八 ) 精神 症状 ”部 分 胰腺 癌 患 者 可 表现 为 焦虑 、 急 _ 
躁 、 忧 郁 .个 性 改变 等 精神 症状 。 其 发 生机 制 尚 不 明 . 可 能 
由 于 胰腺 癌 患 者 多 有 项 固 性 腹痛 、 不 能 安睡 以 及 不 能 进食 | 
等 症状 ,容易 对 精神 和 情绪 产生 影响 。 

( 九 ) 急性 胆 圳 炎 或 胆管 炎 约 4% 的 胰腺 癌 患 者 以 
突然 发 作 的 右上 腹 绞 痛 伴 发 热 、 黄 姜 等 急性 胆识 炎 或 急性 
化 脓 性 胆管 炎 为 首发 症状 。 可 因 肿 冶 压 迫 致 胆 总 管 下 端 材 
阻 ,或 同时 合并 结石 引起 。 

(十 ) 腹部 血管 杂音 当 癌 肿 压 迫 腹 主动 脉 或 脾 动 肪 
时 .可 在 脐 周 或 左上 上 腹 听 到 吹风 样 血 管 杂 音 .发 生 率 约 
为 1%。 

(十 一 ) 其 他 症状 ”患者 常 诉 发 热 , 明 显 乏 力 。 部 分 患 
者 尚 可 有 小 关节 红 、 肿 、 热 , 痛 、 关 节 周 辕 皮 下 脂肪 坏死 及 原 
因 不 明 的 奋 丸 痛 等 。 























【影像 学 检查 】 

(一 ) 低 张 十 二 指 肠 造 影 ”对 胰腺 癌 诊 断 有 一 定价 值 . 
如 十 二 指 肠 降 段 胰 腺 侧 的 * 反 3 征 ”: 十 二 指 肠 壁 俩 硬 , 秋 腊 
破坏 或 肠 腔 狭 窄 . 移 位 等 。 

(二 ) B 超 及 彩色 多 普 勒 血 流 显影 (CDFI) B 超 广泛 
应 用 于 胰腺 肿瘤 的 普查 和 钴 选 .对 肿瘤 直径 > 3cm 的 准确 
率 较 高 。 

(三 ) CT 和 CIA(CT 血管 造影 ) 沙 层 增强 CT 扫描 
已 成 为 当前 胰腺 癌 分 期 评估 的 首选 检查 方法 .其 检 出 率 可 
达到 80%, 对 进展 期 胰腺 癌 诊 断 的 敏感 性 为 95. 13 况 . 特 
异性 为 92. 1 %。CTA 判断 胰腺 癌 对 血管 侵犯 的 准确 性 可 
达到 95%。 

胰腺 CT 灌注 成 像 在 显示 形态 学 变化 的 同时 反映 胰腺 
内 、 外 分 泌 功 能 及 病理 变化 ,达到 形态 诊断 与 功能 诊断 的 有 
机 结合 ,有 助 于 胰腺 癌 早 期 诊断 及 鉴别 诊断 。 

(四 ) MRI、MRCP( 磁 共振 胰 胆 管 显 像 ) 和 MRA( 磁 共 
振 血 管 造 影 ) MRCP 可 以 清晰 的 显示 类 似 ERCP 的 胰 胆 
管 影像 学 效果 , 对 胰腺 癌 诊 断 正 确 性 为 70% 一 100 和 5。 
MRA 较 CT 和 EBCT 更 为 直观 清晰 ,从 而 成 为 准确 的 评 
肿瘤 与 周围 血管 关系 分 析 评 估 的 首选 方法 。 

(五 ) ERCP( 逆 行 胰 胆 管 造影 ) ”由 于 胰腺 癌 中 80 泥 
起 源 于 导管 上 皮 . 因此 ERCP 对 胰腺 瘤 的 诊断 率 可 达 
80% 一 90% ,甚至 可 能 发 现 过 lcm 的 微小 胰腺 癌 。 

(六 ) 超声 内 镜 (EUS) 、 导 管内 超声 (1DUS) ”目前 认为 
EUS 诊 断 胰 腺 占 位 的 敏感 性 为 95% 一 100% .准确 率 超过 
90%。IDUS 主要 用 于 检测 导管 内 乳头 状 黏液 性 用 次 , 潭 
断 其 范围 及 是 否 有 浸润 等 .对 微小 胰腺 病灶 的 检 出 率 明 显 
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优 于 US.CT 和 ERCP 等 。 

(七 ) 经 口 胰 管 镜 检 查 。” 细 胰 管 镜 ( 直 径 3.3 一 
4. 5mm) 可 行 活检 :但 需 行 乳头 肌 切 开 术 (EST) 才 能 进入 主 
胰 管 。 超 细 胰 管 镜 ( 直 径 0.75 一 0. 8mm) 无 须 行 EST, 但 不 
能 取 活检 。 

( 八 ) 选择 性 动脉 造影 ”单纯 诊断 性 的 动脉 造影 已 较 

外 少 应 用 ,而 更 多 的 是 结合 经 导管 进行 动脉 化 疗 。 
( 九 ) 腹腔 镜 检 查 和 腹腔 镜 超声 (LUS) 检 查 。 腹腔 镜 
”检查 的 主要 价值 在 于 可 以 发 现 CT 不 能 发 现 的 腹膜 或 肝脏 
表面 的 小 转移 烤 ,从 而 避免 不 必要 的 剖腹 探查 。LUS 检查 
对 判断 胰 头 癌 能 否 切除 的 准确 率 为 91% 。 

(十 ) 正 电子 发 射 断 层 扫 描 (PET) “对 胰腺 癌 诊 断 的 
准确 率 及 敏感 性 为 92% ,特异 性 为 84%。 具 有 较 高 的 诊断 
和 鉴别 诊断 胰腺 癌 的 效能 ,在 临床 疑 为 胰腺 癌 的 初诊 患者 
中 .可 作为 腹部 CT 的 有 效 补充 检查 。 

(十 一 ) 胰腺 活检 和 细胞 学 检查 ” 术 前 或 术 中 细 针 穿 
刺 胰 腺 活检 (FNA) 以 诊断 胰腺 癌 , 获 取 胰 腺 细胞 的 方法 。 


【实验 室 检 查 】 

目前 用 于 胰腺 癌 诊 断 和 随访 的 肿瘤 标记 物 有 10 余 种 ， 
但 迄今 为 止 尚 未 找到 一 种 对 胰腺 癌 诊 断 敏 感性 和 特异 性 都 

上 分 满意 的 肿瘤 标记 物 。 因 此 各 指标 单独 使 用 对 胰腺 冶 早 

期 诊断 价值 不 大 。 

(一 ) 血清 学 标记 物 

1. CA19-9、CA242、CA50、CA125 ”联合 检测 肿瘤 标记 
物 . 再 结合 影像 学 检查 ,可 增加 敏感 性 和 特异 性 ,提高 早期 
胰腺 瘤 的 发 现 率 。CAl19-9 是 最 有 诊断 价值 且 应 用 最 广泛 
的 肿瘤 相关 抗原 。 有 研究 表明 CA19-9 的 水 平 与 癌 肿 的 大 
小 明正 相关 .并 与 癌 肿 分 期 有 相关 性 。 肿 瘤 切除 后 CA19-9 
明显 下 降 至 正常 的 预后 较 好 。 但 是 在 肝胆 、 胰 良性 疾病 如 
吓 硬 化 腹 玉 、 胆 计 洲 积 、 胰 腺 炎 患 者 中 .CA19-9、CA50、 
CA125 水 平 也 可 升 高 ,而 CA242 水 平 却 很 低 或 仅 轻 度 升 
商 。 男 有 研究 报告 血清 CA242 对 胰腺 瘤 的 敏感 性 为 
8 一 85.7 闪 .特异 性 为 87 光 和 92. 2%。 以 上 结 ; 
众多 肿瘤 标记 物 中 .CA2142 是 诊断 胰腺 癌 的 一 种 较 特异 的 
指 伺 : 

2. 黏液 素 (IMUC) ”MUC; 和 MUC; 是 与 胰腺 瘤 关 系 最 
密切 的 两 种 医 液 大 。MUC, 在 胰腺 瘤 中 表达 提示 侵 克 性 生 
物 泽 行为 .是 重 楼 的 预后 指标 MUC; 是 胰腺 癌 细 胞 特异 
必 表 达 的 : 故 可 作为 鉴别 胰腺 癌 和 慢性 胰腺 炎 的 诊断 标 
必 物 


3. CA494 
















1 








血清 临界 值 为 40kU/L, 其 诊断 胰腺 疗 的 


敏感 定 为 06 关 ,特异 性 94%, 优 于 CA19-9, 有 助 于 区 别 胰 
甩 塘 各 浊 


4. CAM17. 1 


站 的 苦 芭 性 :在 腊 


让 腺 炎 ， 











-种 gM 抗体 .对 胰 液 中 的 么 可笑 有 很 


织 中 过 度 表 达 。 其 诊断 胰腺 瘤 的 





20n1 


敏感 性 为 86%% ,特异 性 91%, 是 一 种 较 有 希望 的 肿瘤 标 
志 物 。 
(二 ) 胰腺 癌 基 因 标 志 物 联合 检测 K-ras 基因 、p53 
基因 、p16 抑 冶 基 因 以 及 端 粒 酶 活性 可 能 有 助 于 胰腺 冶 的 


早期 诊断 。 


诊断 与 鉴别 诊断 】 

Sr 的 临床 表现 无 特异 性 ,又 缺乏 Ee 的 
直接 检查 方法 ,因此 早期 诊断 十 分 困难 。 国 让 
列 胰 腺 癌 的 高 危 人 群 :年 龄 二 40 岁 ,有 上 上 用 部 非特 异 症 
状 患 者 , 伴 有 乏力 和 进行 性 消 症 ; 四 上 腹 不 适 的 部 位 较 
深 , 范 围 较 广 ,定位 不 清 ,性 质 不 明 ,与 饮食 的 关系 不 密 
切 ;@ 有 胰腺 冶 家 族 史 者 ;四 慢性 胰腺 炎 患 者 加 家 族 性 
腺 痪 息肉 病 患者 ;@ 突 发 精 尿 病 ;O 上 腹痛 或 痛 痛 伴 多 发 
性 静脉 血栓 形成 或 血栓 性 静脉 炎 ;@@ 长 期 吸烟 ,出 酒 及 长 
期 接触 有 害 化 学 物质 者 。 联 合 肿瘤 标志 物 检测 加 十 
MRCP、ERCP 螺旋 CT .PETVCT 等 先进 的 影像 学 技术 有 
助 于 诊断 早期 胰腺 瘤 。 

以 下 疾病 应 与 胰腺 癌 作 鉴别 : 本 

(一 ) 慢性 胰腺 炎 ”以 组 起 的 上 腹部 胀 满 不 适 、 消 化 
不 良 , 掉 注 . 食 谷 缺 乏 ,消瘦 等 为 主要 临床 表现 的 慢性 用 
原 炎 须 与 胰腺 疗 鉴 别 。 慢 性 胰腺 类 常 旦 慢性 病程 ,有 
复 的 急性 发 作 史 ,腹泻 (或 脂肪 注 ) 较 著 而 黄 盖 少见 。 如 
影像 学 检查 发 现 胰腺 部 位 的 钙化 点 , 则 有 助 于 慢性 庶 腺 
炎 的 诊断 。 有 时 鉴别 仍 较 困难 ,即使 在 手术 中 慢性 县 时 
炎 的 胰腺 亦 可 坚硬 如 石 , 或 呈 结 节 样 改变 。 若 剖 服 探查 
鉴别 仍 有 有 困难 时 , 需 作 深部 细 针 穿刺 或 胰腺 活 组 织 俭 硒 
加 以 鉴别 。 

(二 ) 肝 胰 过 腹 癌 和 胆 总 管 瘤 ” 胆 总 管 . 肝 胰 变 县 和 用 
头 三 者 的 解 训 位 置 邻近 ,三 者 发 生 肿瘤 的 临床 表现 十 分 和 
似 ,但 在 外 科 手 术 疗 效 和 预后 方面 , 胆 总 管 和 变 服 冶 比 胰 关 
瘤 好 , 故 鉴 别 诊断 十 分 必要 。 几 种 醒 阻 性 黄 辣 的 鉴别 如 表 
18-9-2。 








【预后 】 

胰腺 冶 琵 亡 认 很 高 ,其 5 年 生存 率 低 于 5 中 ,总 中 位 生 
存 期 不 到 20 个 月 ,出 现 转移 后 的 中 位 生存 期 则 二 6 个 几 。 
由 于 临床 确诊 者 大 允 届 于 肿瘤 的 中 ,晚期 ,手术 切除 率 只 有 
10%~20%, 术 后 5 年 生存 率 5 多 一 20%, 术 后 平均 生存 
17.6 个 月 。 





治疗 】 

呈 腺 癌 的 治疗 包括 外 科 手 术 .化 学 治疗 、 放 时 治疗 、 介 
入 治疗 等 ， 

(一 ) 外 科 手术 “手术 治疗 至 今 仍 是 叭 -能 治愈 凿 腺 
瘤 的 方法 。 只 要 条 件 许可 应 力争 根治 性 切除 ， 





表 18-9-2” 几 种 梗阻 性 黄姜 疾病 的 鉴别 
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胰 头 癌 胆 总 管 结石 壶 腹 总 胆 总 管 癌 
发 病 不 太 少见 常见 少见 少见 
年 龄 老年 成 年 为 主 中 壮年 较 多 老年 老年 
病程 短 、 数 月 长 .可 数 年 较 短 较 短 
上 上 腹 侈 胀 .隐痛 、 脾 ”有 常 有 .可 反复 出 现 。 ” 常 仅 在 短期 内 有 常 仅 在 短期 内 有 


并 不 适 等 症状 
明显 腹痛 、 绞 痢 


后 期 多 见 , 可 见 绞 


多 伴 有 绞 痛 . 常 反复 


可 有 绞 痛 。 也 可 无 


可 有 绞 痛 。 也 可 无 或 极 


痛 , 无 反复 发 作 发 作 或 极 少 ,有 反复 发 作 ” 少 . 有 反复 发 作 

梗阻 性 黄 这 黄 丫 进 行 性 加 重 .可 ”发作 时 迅速 加 深 , 间 ” 黄 庆 深 , 持 续 进行 性 ” 黄 这 深 , 持续 进行 性 加 
有 波动 . 罕有 完全 软 期 可 下 降 或 完全 ”加重 , 少 有 波动 .更 重 . 少 有 波动 ,更 少 退 尽 
消退 消退 少 退 尽 

胆 班 肿 大 常 肿 大 常 不 肿 大 常 肿 大 常 肿 大 

腹 抉 后 期 多 有 无 可 见 少见 

低 张 十 二 指 肠 造 影 ”十 二 指 肠 降 段 内 侧 ”无 异常 发 现 十 二 指 肠 降 段 内 侧 “无 异常 发 现 
有 讨 迹 ,双重 边缘 条 膜 改变 , 反 “3” 征 ， 


ERCP 


实时 超声 检查 


胰 管 中 断 ,梗阻 断 端 
远 侧 突然 变 细 呈 鼠 
尾 样 , 双 管 征 

胰腺 不 规则 肿 大 , 光 
点 减弱 ,回声 不 规则 


胆 总 管内 有 
阴影 


可 见 光 点 增强 的 结 
石 阴影 或 光 团 


双重 边缘 或 占 位 性 
病变 阴影 
插 管 不 易 成 功 


肿瘤 回声 区 突 向 胆 
总 管内 , 常 星 杯 状 站 


可 见 胆 总 管 梗阻 和 腔 内 


充 熏 缺损 


病变 部 呈 低 回声 不 规则 
边缘 . 胆 丢 一 般 增 大 ,部 


陷 或 旦 弧 状 凸 起 。 分 肝 内 胆管 可 扩张 
上 消化 道 出 血 少见 无 多 见 多 见 
转移 大 较 蜡 较 晚 
手术 根治 常 无 法 根治 有 效 可 能 根治 可 能 根治 
一 


(二 ) 化 学 治疗 ” 胰 | 
;有 效率 二 10 儿 者 有 5- 拓 尿 喀 啶 (5-Fu) 、 丝 裂 竹 素 
来 比 星 (E-ADM)、 青 西 他 滨 Cgemcitabine. 健 






疗 胰 腺 
(MMC)、 


由 





朱 疙 


内 镜 下 胰 胆 管 支 架 术 (ERPD、ERBD)、 对 于 ERCP 插 管 失 
败 的 病例 可 行 超声 内 镜 引 导 下 胰 胆 管 造 影 (EGCP) 及 引流 
术 或 PTCD 联合 ERCP 引流 术 。 为 减少 支架 堵塞 ,各 种 新 
材料 塑料 支架 、 葵 膜 金 属 支 架 和 放射 性 金属 支架 均 有 报道 。 





择 ) 紫杉醇 (taxol, 奈 素 ),、 多 西 他 赛 (taxotere) , 卡 培 他 滨 


(capecita 


身 询 脉 化 疗 , 上 其 
义 能 减少 化 


日 小 , 面 ] 


全 
旧 族 疗 忆 
定 程度 | 


生物 、 健 








1. 解除 梗阻 性 黄 盖 ”内 


疗 在 胰腺 瘙 
的 治疗 中 发 挥 





bine) 等 。 有 报 
不 仅 能 提 1 






使 30 兴 一 50%% 吓 者 
-抑制 用 将 的 发 展 。 
闪 等 有 放射 增 丝 作 庄 





其 是 无 法 外 和 









1 约 
物 的 每 副作用 。 健 择 由 于 其 毒性 低 、 副 作 
日 以 健 择 为 基础 的 联合 方案 疗效 优 于 单 药 治疗 ,在 
司 外 已 成 为 治疗 胰腺 瘤 的 一 线 药 物 ,国内 也 已 推广 应 用 。 

放疗 以 及 放疗 加 化 疗 


坟 脉 局 部 灌注 化 疗 疗效 优 于 全 
物 在 肿瘤 组 织 中 的 浓度 ,而 且 





膜 腺 瘤 对 放射 不 太 敏 感 ， 
斤 痛 和 和 背 痛 得 到 缓解 ,并 在 一 
基 些 化 疗 药物 如 5-Fu 及 其 衍 
,而 放疗 由 于 改变 了 血 胰 屏 障 


| 手术 的 晚期 上 卫 腺 及 其 并 发 症 


来 成 大 的 作用 。 





镜 直 点 胆管 引流 术 (CENBD) 、 


2. 解除 消化 道 梗阻 ”常用 十 二 指 肠 支架 性 入 术 。 采 
用 自 膨 式 金属 支架 用 于 解除 恶性 十 二 指 肠 梗 阻 无 须 对 狭 守 
部 位 先行 扩张 术 .为 晚期 胰腺 者 提供 了 行 之 有 效 的 站 
各 治疗 。 

3. 晚期 胰腺 癌 镇 痛 ”超声 内 镜 引 导 下 上 腹腔 神经 从 阻 
洪 术 (EUS-CPN) 或 毁损 ,是 通过 向 腹腔 动脉 十 很 部 黄 侧 膜 
腔 神经 节 注 射 化 学 药物 从 而 起 到 阻 滞 神 经 或 使 神 
以 缓解 各 种 原因 所 致 腹痛 .尤其 适用 于 晚期 峡 腺 渡 患 首 
常用 的 药物 有 无 水 乙醇 和 (或 ) 布 比 卡 因 ( 或 利多 卡 因 ) .的 












抗 肿瘤 药 直 接 注 射 到 癌 体 内 .通过 化 学 、 
由 辣 细 胞 .创伤 小 全身 毒 蝇 
药物 有 顺 铂 ,无 水 乙醇 . 工 粒 子 、 重 组 人 p53 诛 病毒 等 。 
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兽 加 了 胰腺 对 化 疗 药物 的 通 透 性 ,内 而 又 能 增加 化 疗效 果 。 。 情 如 用 糖 皮质 激 索 。 
(四 ) 介入 治疗 ” 随 善 内 镜 和 微 创 外 科 的 发 展 , 介 入 治 4. 瘤 内 注射 治疗 ” 指 在 B 超 .CT 或 ELS 引 导 下 将 各 种 











第 十 八 篇 


5. 动脉 插 管 化 疗 (transcatheter arterial chemotherapy， 
TAC) 区 域 性 的 动脉 灌注 化 疗 能 使 药物 在 拔 咒 官 区 域 达 
到 高 浓度 分 布 ,提高 抗 肿瘤 效果 而 减少 全 身 化 疗 的 不 良 反 
应 .还 可 能 减少 肿瘤 奢 药 性 。 

6. 腔 内 近 程 放疗 (intraluminal brachytherapy, ILBT) 

将 放射 源 置 于 空 腔 脏 器 腔 内 ,在 局 部 对 肿瘤 释放 高 剂量 的 
时 线 而 不 累及 周围 器 官 ,是 一 种 安全 可 行 的 方法 。 常 采 
“Ir 作为 放射 源 , 可 缓解 胆 胰 管 恶性 狭 宏 引起 的 黄 盖 和 
梗阻 性 疼痛 ,但 能 否 延 长 存活 期 尚 需 进一步 研究 。 
(五 ) 支持 治疗 ”支持 治疗 对 晚期 胰腺 瘤 及 术 后 患者 
均 十 分 重要 ,可 选用 静脉 高 能 营养 和 氨基 酸 液 输 注 以 改善 
营养 状况 ;给予 多 种 维生素 及 胰 酶 片 等 口服 。 中 链 脂肪 酸 
的 应 用 可 减轻 脂肪 酒 。 


消化 系统 疾病 


i 
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第 四 节 胆 石 病 


孙 剑 筋 

胆 丰 病 (cholelithiasis) 是 指 胆道 系统 (包括 胆 训 和 胆 

管 ) 的 任何 部 位 发 生 结石 的 疾病 .结石 的 种 类 和 成 分 不 完全 

相 问 ,临床 表现 取决 于 结石 是 否 引起 胆道 感染 胆道 梗阻 及 
便 阻 的 部 位 和 程度 。 


【 胆 结石 类 型 】 

(一 ) 按 成 分 分 类 ”胆固醇 结石 : 单 发 者 居多 ,结石 
内 约 含 胆固醇 98 中,X 线 平 片 不 显影 。 回 胆 色素 结石 : 形 
状 不 定 , 质 软 易 碎 。 结 石 由 胆 色素 、 钙 盐 、 细 菌 \ 贝 卵 等 组 
成 。 结 石 的 大 小 不 等 ,数目 较 多 ,常常 随 胆 汁 的 排放 流动 ， 
成 为 胆 总 管 结石 。 国 混合 性 结石 :为 胆 色素 胆 团 醉 混合 性 
胆石 。X 线 平 常 可 显影 。 根 据 报道 ,我 国 的 胆 结石 ,混合 
. 辟 素 结石 次 之 ,胆固醇 结石 最 少 。 
ne 
结石 。@ 总 有 管 结石 :多 为 胆 色素 结石 。 可 以 原 发 于 胆 名 
管 ,也 可 以 来 自 胆 玫 或 肝 内 胆管 。@ 肝 内 有 如 管 结石 :多 为 胆 
色素 结 右 。 由 于 胆石 较 小 , 旦 泥 沙 样 .容易 往 下 流动 ,因此 
多 数 同 时 有 胆 总 管 结 石 。 


【流行 病 学 】 = 在 羔 

胆 结石 的 发 病 率 在 不 同 国家 .不 同人 种 之 问 都 存在 类 
异 。 可 能 与 风 传 因素 有 关 。 不 同 国家 问 胆 结石 的 类 型 出 存 
在 差异 。 在 西方 国家 ,75% 以 上 的 胆 结石 为 胆固醇 型 ,通常 
发 生 在 胆 给 内 ;在 非洲 和 亚洲 ,以 胆 色 素 结 石 为 主 并 多 见于 
胆管 内 。 生 活 方式 如 饮食 习惯 也 是 导致 差异 的 原因 之 一 。 
我 国 胆石 症 的 发 病 率 随 年 龄 增加 而 上 升 ,在 同一 年 龄 组 由， 
女性 的 发 病 率 高 于 男性 ， 








【危险 因素 】 

女性 .多 次 生育 .胆石 症 家 族 史 与 胆固醇 结石 的 发 生 帘 
切 相关 ( 表 18-9-3)。 肥 胖 , 与 代谢 综合 征 相关 的 血脂 异常 
(特别 是 以 高 甘油 三 酯 血 症 和 高 密度 脂 释 白 低 为 主 的 高 有 
蛋白 血 症 K 型 ) ,高 胰岛 素 血 症 一 一 胰岛 素 抵 抗 或 上 型 糖尿 
病 等 均 是 胆石 症 发 生 的 危险 因素 。 








表 18-9-3 各 种 类 型 胆 结石 特征 和 主要 危险 因素 








胆固醇 结石 褐色 素 结石 黑色 素 结石 

发 病 率 80% ~90% 5%~10% <5% 
主要 成 分 50 兴 一 90 叶 胆固醇 、:50 站 胆 红 素 之 50% 胆 红 素 
颜色 黄 - 灰 色 褐色 深 褐 - 黑 色 
病因 胆固醇 过 人 饱和 胆 红 来 葡 糖 工 酸 解 离 增加 ”胆道 胆 红 素 负 荷 增加 
危险 因素 年 龄 增加 胆道 感染 溶血 性 贫血 

女性 胆道 解剖 学 结构 异常 (Caroli ” 肝 硬 化 

综合 征 ) 
家 族 史 无 效 红细胞 生成 
肥胖 克 罗 恩 病 
变性 纤维 化 






饮食 
,避孕 丸 , 肉 激 索 替 代 疗 法 
上 夺 油 三 酯 血 症 
静 华 .迅速 体重 减轻 













, 超 精细 碳水 化 合 物 人 饮食, 低 纤维 饮食 
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【病因 与 发 病 机 制 】 

胆汁 的 形成 对 于 脂 质 的 消化 非常 重要 ,通过 胆汁 的 直 
接 排 泌 或 转化 为 胆 酸 除 去 体内 多 余 的 胆固醇 。 胆 汁 由 水 分 
(90%%) 和 三 种 脂 质 包括 胆固醇 (溶质 重量 的 4%)、 磷 脂 
(24 光 和 胆 盐 (72 汉 ?组 成 。 

1. 胆固醇 结石 ”体内 总 胆 固 醉 池 的 提供 来 源 于 乙酸 
辅酶 ACacyl-CoA) 的 从 头 合成 和 饮食 中 的 吸收 。 该 池 中 的 
胆固醇 大 部 分 为 可 溶性 的 ,未 经 修饰 随 胆汁 分 泌 ,或 转变 成 


第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 


胆汁 酸 。 胆汁 中 的 胆固醇 约 20%《 由 肝脏 新 合成 .其 余部 分 
来 源 于 肝脏 内 已 形成 的 胆固醇 池 。 胆 结石 的 形成 与 血清 中 
HDL 的 降低 和 LDL 的 升 高 有 关 , 但 与 血清 总 胆固醇 水 平 
的 关系 尚 不 明确 。 各 种 代谢 缺陷 可 以 破坏 胆固醇 池 的 调节 
平衡 ,导致 胆道 内 胆固醇 排 泌 的 绝对 增多 .或 胆汁 酸 相对 排 
泌 减 少 造成 胆汁 的 超 他 和 ,两 种 缺陷 可 以 同时 存在 。 表 18- 
9-4 罗列 了 多 种 与 胆汁 中 胆固醇 分 泌 有 关 的 临床 情况 及 其 「 
发 病 机 制 。 表 18-9-5 则 罗列 了 多 种 与 胆 酸 分 泌 相对 减少 | 

有 关 的 临床 情况 及 其 发 病 机 制 。 








表 18-9-4 ”与 胆汁 中 胆固醇 分 泌 增 多 有 关 的 危险 因素 





临床 情况 


发 病 机 制 





肥胖 ,高 脂 蛋 和 白 血 症 
黄体 一, 口服 避孕 药 、 氢 贝 特 ( 降 


产 甲 基 友 二 起 单 酰 辅 瑚 和 的 活性 增加 导致 四 产 戊 酸 和 胆固醇 的 合成 增加 
肝脏 酰基 辅酶 A. 胆 沼 醉 酰基 转 移 酶 活性 受 抑制 导致 胃 固 荚 向 胆 省 烯 酯 的 转换 减少 


脂 蛋白 受 体 B 和 下 增多 导致 肝脏 对 胆固醇 摄取 的 增加 ;12e- 状 化 酶 受 抑 制造 成 独 脱 


氧 胆 酸 的 的 增加 ;12e- 状 化 戎 受 抑制 造成 钨 脱氧 胆 酸 的 合成 减少 


血脂 药 》 
维 激 来 
某 些 非 肥胖 型 日 本 人 肝脏 细胞 内 胆固醇 转运 增加 


某 些 非 肥胖 型 高 加 索 人 


年 龄 
大 幅度 的 体重 减少 


7c- 凑 化 酶 活性 降低 导致 胆固醇 向 胆 酸 转化 的 缺陷 ; 胆 酸 肠 - 肝 短 环 的 增多 导致 胆 计 
中 去 氧 胆 酸 盐水 平 增高 

与 年 龄 有 关 的 7x- 羟 化 酶 活性 降低 

阻止 胆 团 醇 的 动员 致 汁 中 胆 固 醉 增多 而 胆 酸 的 肠 肝 循环 减少 


表 18-9-5 与 胆 酸 分 泌 相对 减少 有 关 的 危险 因素 


临床 情况 





回肠 疾患 ,分 流 或 切除 
脑 妥 性 黄 瘤 病 


发 病 机 制 





胆 酸 吸收 障碍 或 过 度 丢失 
遗传 性 26c- 羟 化 酶 缺陷 导致 胆固醇 侧 链 





氧化 不 完全 及 胆 酸 产 生 减 少 


先天 性 12e- 凑 化 酶 缺陷 
某 些 非 肥胖 型 高 加 索 人 
原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 
慢性 淤 胆 


2. 胆 色素 结石 ” 胆 色 素 结石 分 黑色 和 褐色 两 种 ,在 形 
态 学 、 发 病 机 制 和 临床 相关 表现 方面 均 存在 差异 。 黑 色 结 
石 的 形成 并 无 明显 的 诱因 , 主要 发 生 于 胆囊 且 不 伴 感染 。 
与 黑色 结石 形成 有 关 的 因素 包括 慢性 溶血 (如 鳞 状 细胞 
病 )、 地 中 海 贫血 心脏 次 膜 修复 术 、 年 龄 增长 .长 期 的 全 胃 
肠 外 营养 CTPN) 及 肝 硬 化 。 褐 色 结石 常 发 生 于 胆道 且 与 
细菌 和 寄生 忠 感 染 有 关 。 








〖 临 床 表现 】 

胆石 症 的 临床 表现 与 结石 所 在 的 部 位 、 大 小 ,性 质 , 动 
态 和 并 发 症 有 关 。 胆 石 的 常见 部 位 见 图 18-9-2。 理 论 上 胆 
石 症 可 分 为 4 期 。 第 1 期 (* 胆 石生 成 期 ") 尚 未 具体 形成 胆 
石 。2 期 胆石 业已 形成 ,但 尚 无 症状 。3 期 是 有 症状 胆石 证 
( 胆 绞 痛 )。4 期 出 现 胆石 并 发 症 , 如 急性 胆囊 炎 急性 化 腑 





胆 酸 盐 和 了 脱氧 胆 酸 盐 合成 

胆 酸 合成 的 过 度 反馈 抑制 导致 胆 酸 池 、 肝 脏 回流 和 分 泌 的 减少 
胆 酸 分 泌 减 少 

胆 酸 分 泌 减 少 


流行 





性 胆管 炎 , 慢 性 胆 列 炎 、 胆 总 管 结 石 梗阻 \ 胆 赛 腺 癌 。 
病 学 研究 显示 ,大 多 数 胆 石 皆 
之 久 。 

(一 ) 无 症状 胆 衷 结石 ”所 谓 无 症状 性 胆 赛 结石 是 指 
从 未 出 现 过 症状 的 胆囊 结石 病 ,主要 靠 B 超 普查 检 出 。 

(二 ) 胆 绞 痛 ” 胆 绞 痛 是 最 常见 的 主诉 ,由 于 结 右 堵 
塞 胆道 造成 强直 性 痉挛 所 致 的 内 脏 痛 。 典 型 的 胆 绞 痛 为 
突然 发 作 的 剧 痛 . 常 饮食 后 诱发 。 通 常 位 于 中 上 上 虱 或 丰 
上 上 腹 , 偶 见 左 上 腹心 前 区 及 下 上 腹 。 疼痛 可 放射 至 肩 肢 间 
区 。 在 15 分钟 之 内 疼痛 加 剧 至 最 高 峰 并 可 持续 3 小 时 、 
消退 较 慢 。 可 伴 有 呕吐 和 冷汗 。 两 次 发 作 间 隅 时 间 并 无 
规律 。 

(三 ) 急性 胆 塞 炎 ”最 常见 的 原因 是 结石 堵塞 朋 亚 管 
造成 胆 赛 的 急性 炎症 。 可 继 发 全 ,许可 造成 出 
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18-9-2 ”胆石 在 胆道 内 的 部 位 


。 典 型 的 急性 胆 耿 炎 的 疼痛 持续 3 小 时 以 上 .3 小 时 以 
5 疼痛 部 位 从 剑 突 下 转移 至 有 上 腹 ,并 出 现 局 限 性 的 触 痛 。 
常 伴 有 耳 上 吐 、 低 中 度 发 热 。 在 年 老 的 患者 ,症状 和 体征 不 明 
显 。 体 检 可 发 现 Murphy 征 阴性。30 吧 一 40 儿 的 患者 可 甬 
及 包 块 .1 多 的 急性 胆 事 炎 患 者 可 以 有 黄 疤 。 

{ 四 ) 慢性 胆 襄 炎 慢性 胆 呜 炎 的 患者 多 有 急性 胆 询 
炎 和 胆 痛 的 反复 发 作 史 ,通常 伴 有 胆囊 壁 增 厚 .纤维 化 .一 
般 不 能 触及 胆 末 。 可 有 反复 发 作 的 胰腺 炎 、 胆 总 管 结石 和 
胆管 炎 。 

(五 ) 胆 总 管 结石 和 胆管 炎 大 部 分 的 胆 总 管 结石 为 
继 发 性 的 ,小 部 分 为 原 发 性 , 胆 总 管 结石 是 梗阻 
见 原 因 之 一 ,胆道 梗阻 可 造成 黄 盖 和 皮肤 瘙痒 。 由 于 胆道 
馈 阻 不 完全 ,向 网 土 样 便 并 不 常见 。 肝 内 和 肝 外 胆管 的 护 
张 是 诊断 胆 总 管 梗阻 的 有 价值 的 征象 ,长 期 的 镶 阻 可 造 成 
实质 的 损害 ,形成 继 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 ,平均 时 间 为 5 
年 。 胆 总 管内 的 洲 泥 可 诱发 急性 胰腺 炎 。 
结 丰 常见 的 并 发 症 是 胆管 炎 。 梗阻 和 胆 计 淤 各 
可 造成 细 葡 感染 。 胆 管 炎 典 型 的 临床 表现 是 胆 痛 、 黄 六 和 
寄 战 .好 Chareot 一 临床 体征 没有 特异 性 ,可 有 轻 度 
的 用 大 、 航 跳 痫 。 随 若 病 情 的 进展 ,可 出 现 












年 黄 痢 的 常 










































欧 . 殉 备 佣 杆菌 必 、 朋 单 胞 菌 
发 生 桨 为 15 
(六 ) 肝 内 胆管 结石 ”及 内 胆管 结 在 是 指 发 生 于 左 丰 
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肝 管 汇合 部 以 上 的 结石 。 可 以 原 发 .也 可 央 胆 层 或 胆 总 管 
内 的 结石 迁移 到 肝 内 胆管 形成 继 发 性 肝 内 胆管 结石 。 它 可 
广泛 分 布 于 两 肝 叶 胆管 的 各 分 支 内 , 亦 可 局 限于 一 处 ,一 般 
以 左 肝 外 叶 或 右 叶 最 为 多 见 。 可 以 没有 症状 ,也 可 反复 发 
作 腹痛 , 常 伴 有 黄 疤 、 寒 战 和 发 热 。 


【实验 室 检 查 】 

急性 胆 缆 炎 常 见 白细胞 增多 和 核 左 移 。 间 敬 性 的 腊 
管 梗阻 造成 血清 淀粉 杖 的 增高 。 胆 班 的 炎症 和 水 肿 可 上 压 
迫 胆 总 管 或 胆 总 管 炎症 时 转 所 酶 和 碱 性 磅 酸 酶 的 增 丙 。 
也 可 伴 有 胆 红 未 的 增高 ,增高 的 水 平 与 梗阻 的 程度 相 
平行 。 


影像 学 检查 】 
1 腹部 平 片 价值 不 大 ,只 有 13% 一 17% 的 胆 结石 可 
以 显影 。 若 存在 气 肿 性 胆 性 炎 , 可 见 到 黏膜 内 气体 勾 惠 出 
的 胆 班 外 形 。 
2. 超声 检查 ”诊断 胆 结石 的 特异 性 和 敏感 性 均 较 
很 高 ,应 作为 首选 检查 。 超 声 下 结石 表现 为 高 振幅 回 产 
及 声 后 阴影 。 此 外 还 可 见 胆 性 壁 的 增 厚 ( 之 2mm )' 答 
膜 内 气体 及 胆 碍 周围 积 液 。 肝 内 、 肝 外 胆道 扩张 提示 
梗阻 。 
3. 超声 内 镜 {(endoscopic ultrasound, EUS) 诊断 胆 总 
管 结石 病 的 敏感 性 和 特异 性 均 较 高 。 因 上 其 不 依 粘 结 有 的 大 
小 和 胆管 的 直径 ,因此 对 于 无 扩张 的 胆 总 管内 的 小 结 有 的 
诊断 尤其 有 价值 。 既 往 有 过 轨 手 术 史 的 患者 其 诊断 的 可 车 
4. CT 检查 CT 可 显示 胆管 的 扩张 , 结 右 和 肿块. 丸 
外 车 高 度 怀疑 肿 瘙 造成 的 胆 总 管 梗阻 , 则 可 行 CT 检查 。 
利 超声 检查 相 比 ,CT 对 于 胆 结 右 的 诊断 并 不 具 优势。 
5. 胆管 造影 ”内 镜 逆 行 胆 胰 管 造影 (ERCP) 或 经 皮 于 
穿刺 胆管 造影 (PTC) 可 较 精确 地 显示 胆道 系统 .ERCE 更 
天 用 于 显示 较 低 部 位 的 梗阻 ,是 诊断 胆 总 管 结石 的 " 金 你 

















准 ” 而 PTC 显示 较 高 部 位 或 近 端 的 醒 阻 。PTC 也 是 诊断 
肝 内 胆管 结石 较 可 靠 的 方法 。 
丰 较 


6. 磁 共 振 胆 管 造 影 (MRCP) “是 诊断 川内 胆管 纺 
有 价值 的 方法 。 为 非 侵入 性 检查 ,避免 ERCP 和 PTC 所 
带 来 的 风险 。 诊 断 胆管 内 疾病 .胆管 扩张 和 胆道 狭 窗 的 特 
异性 和 敏感 性 均 较 高 。 











ss 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
诊断 有 顿 二 临床 表现 和 影像 学 检查 。 
应 通过 影像 学 的 检查 进步 证 实 。 发 现 胆 结石 并 不 能 排除 
其 他 能 引起 相似 临床 表现 的 疾病 ;应 通过 适当 的 诊断 性 检 
在 排除 其 他 内 脏 包 括 上 消化 道 腺 的 疾病 ， 
- 些 股 腔 外 疾患 对 痛 、 胸 腊 
炎 ,心包 炎 及 不 常见 的 代谢 性 水肿 、 息 


由 型 的 胆 绞 痛 也 













、 降 








性 间 上 软 性 趾 啉 病 也 应 注意 鉴别 。B 超 有 助 于 鉴别 低位 胆 严 
和 肝 下 的 六 尾 。 急 性 胰腺 炎 可 由 胆 结 石 引起 .急性 胆 斑 类 
了 血清 泻 粉 酶 可 轻 度 升 高 ,B 超 和 CT 均 有 助 于 诊断 。 消 化 
性 溃疡 的 穿孔 所 致 的 疼痛 更 剧烈 并 伴 有 腹膜 刺激 征 。 腹 部 
平 片 和 CT 扫描 可 发 现 上 腹腔 内 脐 下 游离 气体 。 注 意 继 发 性 
胆汁 性 肝 硬 化 和 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 、 结 石 所 致 的 胆管 炎 
与 硬化 性 胆管 炎 的 鉴别 。 


【并 发 症 】 

胆石 连 最 严重 的 并 发 症 是 不 同 严重 程度 的 急性 胆 于 
炎 , 包 括 坏 痊 性 、 气 肿 性 胆 话 炎 , 胆 讼 周围 彩 肿 和 穿孔 等 。 
慢性 结石 性 胆 引 炎 也 是 胆 焉 结石 常见 的 并 发 症 。 此 外 还 有 
胰腺 炎 、 肝 脓肿 ,胆管 炎 、 上 行 性 肝炎 ,门静脉 炎 、Mirizzi 综 
合 征 和 胆 放 瘤 等 。 





对 无 证 状 胆石 症 患 者 无 须 治 疗 。 然 而 一 旦 症状 或 并 发 
症 出 现 ,手术 或 药物 治疗 应 充分 考虑 。 对 于 糖尿 病 患者 , 胆 
石 症 发 病 率 高 , 胆 源 性 并 发 症 常见 , 因 并 发 症 而 急症 手术 的 
预后 很 差 , 因 此 对 无 症状 糖尿 病 胆石 症 患者 宜 放宽 择期 胆 
赛 切除 术 指 征 。 有 关 处 理 见 图 18-9-3。 





胆石 症 





有 症状 或 并 发 症 
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体外 起 波 碎 石 


加 或 不 加 胆汁 


口服 胆汁 酸 
酸 口服 


图 18-9-3 胆石 症 的 处 理 流程 





(一 ) 手术 治疗 

1. inp 开 腹 胆 玖 切除 术 适 用 于 大 部 分 
EE pt ieleie 发 症 者 的 第 一 选择 。 胆 总 
条 查 和 取石 。 肝 内 胆 
罕 者 .首选 肝 叶 切 
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腹腔 镜 胆 讲 切除 术 的 适应 
证 与 开 腹 胆 蛮 切除 术 相 仿 。 绝 对 禁忌 证 为 不 能 耐 受 全 
麻 和 无 法 控制 的 凝血 摩 得 。 相 对 禁 鼠 证 包括 粘连 或 炎 
症 ,弥漫 性 腹膜 炎 等 。 目 前 普 ;中 认为 术 中 行 朋 管 适 影 还 
是 较 安全 的 。 若 术 中 发 现 胆 总 管 结 而. 解剖 异 党 或 手术 
视野 无 法 充分 暴露 ,可 将 手术 转变 为 开 腹 方式 并 行 胆 总 
管 探查 。 

3. 内 罕 镜 治疗 ”对 于 无 法 耐 受 手 术 的 胆 总 管 结石 患 


2. 腹腔 镜 胆 训 切除 术 


者 可 行经 内 镜 十 二 ee 省 入 一 


去 lcm 的 结石 可 自行 排出 ,1~2cm 的 结 经 网 篮 取 出 ， 
2cm 以 上 的 结石 可 经 碎 石 网 篮 或 激光 、 i 器 械 碎 石 后 
排出 。 对 于 直径 在 1. 5cm 以 上 的 结石 ,如 初次 行 乳 头 切 开 
后 无 法 取出 ,可 放置 支架 或 鼻 胆 管 引 流 预防 急性 胆管 炎 的 
发 生 。 常 见 并 发 症 有 十 二 指 肠 穿 孔 出血. 急性 胰腺 炎 和 和 急 
性 胆管 炎 。 

(二 ) 药物 溶 石 ”目前 口服 胆 酸 溶 石 仅 限于 无 法 行 腹 
腔 镜 或 开 腹 手术 的 患者 ,但 有 限定 条 件 , 如 小 的 非 钙 化 性 结 
石 、 富 含 胆 固 醇 的 结石 .胆囊 功能 良好 。 熊 去 氧 胆 酸 (ur 
sodeoxycholic acid, UDCA) 诱 导 肝 脏 不 饱和 胆 酸 的 分 泌 .不 
增加 胆 酸 的 绝对 分 泌 基 ,提高 7w 凑 化 酶 的 活性 增加 胆 酸 的 
合成 ,减少 肠 道 胆 固 醉 的 吸收 和 重 吸收 。 剂 量 为 8 一 12mag， 
(kg。d) 

(三 ) 体外 震波 碎 石 (extracorporeal shock wave litho- 
tripsy,ESWL) ESWL 的 适应 证 与 口服 胆 酸 溶 石 相仿 。 
维 超声 精确 地 定位 结石 ， tar ere ee 
的 压缩 和 减 压 集中 到 结石 上 :而 不 损伤 周围 台 成 功 的 
ESWL 可 将 结石 粉碎 成 3mm 以 下 的 小 碎片 。 这 些小 俯 片 
自行 排 泌 到 十 二 指 肠 , 或 通过 UDCA 溶解 。 单 一 的 胆固醇 
小 结石 的 成 功率 为 90 党 ,大 或 多 个 结 右 的 成 功率 为 34 光 一 
71%。 不 良 反应 包括 胆 绞 痛 、 胰 腺 炎 。 并 发 急性 胆管 炎 、 洲 
血 功 能 障碍 .长 期 服用 抗 凝 药 患者 及 孕妇 均 视 为 禁忌 。 
于 经 ERCP 插 约 肌 切 开 后 未 能 清除 的 胆 总 管 结石 可 考 和 
联合 运用 ESWL。 
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第 五 节 胆道 系统 肿瘤 


钟 良 ” 印 冬 妮 和 孙 大 容 


一 、 胆 道 系 统 良 性 肿瘤 


【发 病 率 】 
胆道 良性 肿瘤 少见 。 中 年 女性 占 70% 一 80%, 其 中 
30% 一 40% 的 患者 伴 有 胆 娶 炎 、 胆 石 症 。 肝 外 胆管 的 良性 
肿瘤 罕见, 多 见于 中 老年 ,男女 的 发 病 率 几乎 相等 ;部 位 依 
次 为 胆 总 管 .Varer 查 腹 、 胆 缀 管 . 肝 总 管 。 


【类 型 】 
胆囊 病变 表现 为 突入 胆 司 星 内 的 局 限 性 肿块 ,包括 多 
种 良性 病变 和 早期 的 恶性 病变 , 按 其 病变 性 质 可 分 为 5 类 ， 
1. 胆囊 腺 癌 ” 腺 瘤 是 胆 玛 肿瘤 中 地 常见 者 ,为 黏膜 上 
皮 增 生 形成 的 良性 肿瘤 ,多 为 单 发 。 胆 性 黏膜 上 皮 慢性 炎 
钙 可 导致 上 皮 细胞 异型 增生 。 腺 瘤 有 明显 的 恶变 倾向 , 恶 
变 率 为 25%~30 交 , 腺 奖 大 小 与 亚 
>10mm 多 为 恶性 ,是 一 种 重要 的 癌 前 病变 。 
2. 胆囊 腺 肌 瘤 ”由 籍 膜 上 皮 增生 和 平滑 肌 增 生 形成 ， 
有 20% 的 吴 变 率 .也 是 重要 的 胆 变 闹 前 病变 。 
性 息肉 “ 占 胆 姓 息 肉 样 病变 的 60%, 为 胆 回 
i i 噬 细胞 春 只 后 形成 泡沫 细胞 的 堆积 ,刺激 上 皮 
增生 形成 ,不 会 癌变 。 
4 炎 性 息肉 ”为 慢性 炎症 所 全 肉芽 肿 , 不 会 癌变 。 
5, 增生 性 息肉 是 一 种 非 炎 症 性 又 非 肿 瘙 性 的 增生 


性 病变 





径 
代 



















【病理 】 
胆道 以 腺 瘤 和 乳头 状 瘤 多 见 , 上 皮 源 性 肿瘤 恶变 为 胆 
的 发 生 率 为 6% 一 22%% ,特别 是 瘤 体 直径 汪 1lem 





叶 原 位 
时 更 具有 ; 
其 次 为 朋 









生 肿 鸣 多 无 症状 , 常 在 也 超 检查 时 被 发 现 。 有 
诈 状 者 玫 与 说 忻 胆 春 炎 ,胆石 症 相 似 ,主要 表现 为 上 腹部 不 


要 






用 管 并 性 用 疗 主 要 表现 为 胆道 重阳 症状 , 约 有 80 儿 器 

i 8 痛 病 史 者 占 80 交 。 由 于 梗 

或 染 ,表现 为 害 战 .发热 , 恶 尼 .路 吐 , 患 
.让 有 发 生 胆 道 出 血 者 。 
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【诊断 】 | 
B 超 . 肝 功 能 检查 为 首选 的 初步 检查 ,B 超 和 CT 检查 
可 显示 胆 玫 内 肿块 或 扩张 的 胆管 腔 内 占 位 ,增强 后 有 强化 。 


ERCP 和 PTC 对 肥 道 梗阻 部 位 有 定位 诊断 价值 ,但 仅 靠 影 
像 学 检查 难以 与 胆管 癌 区 别 ,需要 依赖 病理 检查 。 


【治疗 】 

手术 切除 是 胆道 良 性 肿瘤 的 主要 治疗 方法 ,如 肿瘤 不 
能 切除 ,可 采用 胆道 转 流 手术 和 胆道 内 支架 等 。 

胆 玫 良性 肿瘤 的 唯一 治疗 方法 是 胆 训 切除 。 对 于 胆 变 
息肉 样 病变 ,其 病变 大 小 与 良 恶 性 有 一 定 的 关系 ,直径 在 
1omm 以 下 者 多 为 良性 病变 ,11 一 15mm 者 为 良 恶性 病变 
均 可 ,15mm 以 上 者 多 为 恶性 病变 ， 因此 对 直径 之 10mm 以 
上 者 的 息肉 应 积极 予以 手术 治疗 。 但 也 有 小 息肉 发 生 灼 变 
的 。 其 他 需要 考虑 的 因素 有 :有 临床 症状 ,年 龄 >50 岁 , 合 
并 胆囊 结石 ,随访 中 息肉 逐渐 增 大 ,息肉 为 多 发 ,符合 这 些 
条 件 之 -者 应 手术 治疗 。 对 切除 的 胆 王 标本 一 旦 证 实 为 
瘤 , 选 用 相关 术 式 。 

胆管 良性 肿瘤 的 常用 手术 治疗 方法 是 胆管 局 部 切除 和 
胆管 电 端 对 端 易 合 术 , 外 加 “了”" 管 支架 ,也 可 根据 具体 情况 
行 胆管 空 孔 Roux-Y 吻合 术 或 胆管 十 二 指 肠 吻合 术 、 邹 让 
Oddi 括约肌 行 肿瘤 局 部 切除 术 、 胰 十 二 指 肠 切除 不 全 
术 式 。 

胆管 良性 肿瘤 局 部 切除 后 的 复发 率 









较 高 ;另外 胆管 乳 


头 状 瘤 和 腺 瘤 有 癌变 倾向 ,因此 对 胆管 良性 肿 痛 应 采取 积 
极 的 态度 。 


二 、 肥 道 系统 恶性 肿瘤 


【发 病 率 】 

胆囊 癌 (gallbladder carcinoma) 是 胆 系 恶 :用 桨 中 基 
常见 的 肿瘤 ,近年 来 其 发 病 率 上 升 较 快 。 好 发 于 中 老 竺 , 莉 
统计 50 岁 以 上 的 发 病 率 为 5%~8%, 多 见于 女性 , 男 ， 女 
为 1 : 2~5。 









胆管 癌 是 指 来 源 于 肝 内 外 胆管 的 恶性 肿 泣 。 分 为 寻 内 
胆管 冶 和 上 肝 外 胆管 癌 , 但 一 般 所 指 的 胆管 癌 为 肝 外 胆管 描 ， 
是 指 从 左 布 计 管 至 胆 总 管 下 端的 瘤 肿 。 胆 管 电 多 见于 


50 一 70 岁 中 老年 人 ,男女 为 1.3 一 1.5: 1。 


【病因 】 
1. 慢性 胆 襄 炎 、 胆 石 症 的 长 期 刺激 胆 加 





患者 伴 肌 











有 病夫 占 50% ~ 75%, 胆石 病 患 者 中 患 胆 绝 冶 者 占 
1.5%~6.3%。 胆 结石 者 患 胆 灵 癌 的 ] 右 痢 的 





6 一 15 倍 ,结石 直径 二 3em 者 发 展 为 胆 绝 癌 的 概率 是 结 有 有 
直径 一 lem 者 的 10 倍 。 推 测 结 右 的 机 械 性 刺激 和 朋克 个 








性 炎症 使 恭 腊 上皮 在 反复 损伤 修复 过 程 中 出 现 上 皮 腺 体 异 
型 增生 ,进而 癌变 。 

2. 胆囊 腺 瘤 癌变 “遵循 腺 瘤 一 异型 增生 一 原 位 癌 一 
浸润 癌 的 发 展 过程 。 

3. 特殊 类 型 胆囊 病变 ”如 胆 讲 腺 肌 增 生 、 胆 歼 壁 钙化 
( 瓷 胆 竹 ) 。 

4. 其 他 ”如 淤积 胆汁 中 的 致癌 因子 、 胆 酸 代谢 失常 、 
遗传 因素 性激素.X 线 照射 等 。 

胆管 癌 的 发 生 亦 与 胆 结石 关系 密切 。 有 报道 慢性 溃疡 
性 结肠 炎 及 肝 华 支 缸 吸虫 感染 与 胆管 癌 的 发 生 有 关 。 先 天 
性 胆 总 管 效 肿 约 有 18% 的 患者 可 发 生 胆管 癌 。 原 发 性 硬 
化 性 胆管 炎 与 胆管 癌 的 关系 尚 有 争议 。 


【病理 】 

胆囊 瘤 大 体形 态 观 察 所 见 可 分 四 型 :浸润 型 :最 多 
见 , 约 占 60%~~70%;@ 乳 头 状 : 约 占 20%;@ 胶 质 型 : 约 占 
8 务 , 肿 瘤 细胞 呈 胶 冻 样 , 胆 得 台 常 有 广泛 浸润 ;@ 混 合 型 ，; 
较 少见 。 病 理 组 织 类 型 以 腺 癌 为 主 , 约 占 80 中 一 90 中 ; 鳞 
瘤 及 鳞 腺 瘤 约 5 站 一 10 中 ;小 细胞 癌 约 10%, 又 称 未 分 化 

商 。 各 组 织 类 型 中 未 分 化 瘤 及 黏液 腺 冶 恶 

发 生 转 移 快 。 乳 头 状 腺 癌 恶 性 度 最 低 , 较 少 发 生 转 
移 ,预后 好 。 

胆 玫 瘤 的 分 其 是 基于 肿瘤 局 部 浸润 和 淋巴 转移 的 病理 
特征 。 其 中 最 常见 的 是 Nevin 分 期 。 工 期 : 癌 组 织 仅 位 于 
条 膜 内 即 禁 膜 内 冶 或 原 位 癌 ; [期 : 癌 组 织 仅 位 于 蒜 膜 及 肌 
屋内; 轩 期 : 癌 组 织 累 及 胆 总 不 金 层 一 一 锋 膜 层 、 肌 层 及 浆 
膜 层 ; 以 期 : 癌 组 织 累 及 胆 误 壁 全 层 并 有 有 下 淋 巴结 转移 : 
六 期 : 瘤 组 织 皖 及 邻近 的 脏 器 或 远 处 转移 。 

肛门 胆管 冶 分 为 4 型 : 型 肿瘤 限于 胆管 汇合 处 的 下 
方 ; 卫 型 办 及 上 方 ,影响 左右 胆管 系统 的 沟通 ; 轩 a 和 加 b 
型 分 别 为 发 展 至 右 ( 左 ) 肝 管 的 肝 段 分 支 。 型 肿瘤 则 为 
左 , 右 肝 管 的 肝 段 分 支 缘 已 受累 。 肝 外 胆管 癌 的 组 织 学 
分 类 与 胆 野 癌 并 无 区 别 。 但 与 胆 仁 癌 相 比 , 肝 外 胆管 癌 
中 高 分 化 腺 靖 所 占 的 比例 较 高 ,大 约 占 全 部 腺 癌 的 80% 
左 丰 。 


【临床 表现 了 

胆 嗓 瘤 起 病 陷 匿 , 早 期 大 多 无 症状 。 临 床上 主要 表现 
为 上 腹痛 (90% 以 上 ) ,右上 上 腹 块 (50%%) 、 黄 净 (40%)。 腹 痛 
生 。 出 现 腹 块 和 进行 性 黄 辣 往往 提示 病程 已 进入 晚 
期 。 并 发 症 有 胆 喧 感染 、 穿 孔 , 以 及 肝 肤 肿 、 吧 下 脓肿 、 肯 肠 
痰 等 










































进行 性 梗阻 性 主要 症状 , 常 伴 有 皮肤 
A 有 上 腹部 疼痛 、 食 欲 缺 
莹 , 体 :胆管 炎症 状 如 寒战 ,发 热 等 
痢 肿 位 于 旧 总 管 时 , 吓 者 :种 大 位 于 胆 讲 管 以 
上 者 则 党 无 朋 哥 部 大 ,但 肝 尾 总 内 胆 汗 淤积 而 肿 大 ,后 期 可 


















第 九 章 ”胰腺 和 胆 系 疾病 
出 现 脾 肿 大 和 腹水 等 门 脉 高 压 症状 。 
【辅助 检查 】 

实验 室 检查 呈 模 阻 性 黄姜 的 表 现 , 血清 胆 红 素 以 直接 


胆 红 素 增高 为 主 ,Y-GT 及 碱 性 磷酸 酶 增高 。 可 有 继 发 性 肝 
功能 损害 和 粪便 隐 血 试验 阳性 。 血 清和 胆汁 中 CEA. 以 及 


CA19-9、.CA50、CA242 在 胆管 癌 中 有 一 定 阳性 率 .可 用 寺 | 全、 


辅助 诊断 和 术 后 随访 。 





胆道 系统 肿瘤 行 实时 B 超 检查 对 确定 胆管 梗阻 的 部 一 一 一 


位 及 程度 正确 率 高 ,对 胆管 扩张 的 检 出 率 可 达 95 约 以 上 ， 
可 作为 首选 检查 。 超 声 导 引 下 细 针 穿刺 抽 吸 细胞 学 检查 是 
一 种 简便 安全 有效 的 方法 。 内 镜 超 声 (EUS) 可 更 清晰 地 
观察 胆道 情况 。 管 腔 内 超声 (intraductal ultrasonography， 
IDUS) 利 用 微型 超声 探头 经 PTC 窦 道 或 ERCP 途径 直接 
进入 胆道 扫描 , 较 EUS 更 为 清晰 。IDUS 能 探查 到 胆管 微 
小 癌 , 对 胆管 癌 浸 润 深 度 的 判断 准确 率 为 73%, 对 胰 十 二 
指 肠 是 否 受累 的 判断 准确 率 达 100 引 。 用 管 腔 内 彩色 多 普 
勒 超声 技术 (ECDUS) 判 断 肝 动脉 和 门静脉 是 耕 被 侵犯 的 
准确 率 达 100%。 

CT 仍 是 常规 的 胆道 检查 方法 .可 以 显示 肝 内 外 胆管 、 
胆 放 以 及 周围 组 织 器 官 受 累 情 况 .为 判断 病变 分 期 和 手术 
切除 的 可 能 性 提供 依据 。 螺 旋 CT 血管 造影 (SCTA) 及 三 
维 血管 重建 技术 可 为 了 解 肿瘤 与 血管 关系 提供 重要 信息 。 

磁 共 振 胰 胆管 造影 (MRCP) 优 于 PTC 和 ERCP 的 是 
可 同时 显示 梗阻 近 端 和 远 端 的 胆管 。 

胆管 造影 分 为 :四 经 皮 穿 肝胆 道 造影 (PTC) :适用 于 用 
内 胆管 有 扩张 的 患者 ,确诊 率 达 90 交 以 虐 . 术 后 可 行 胆汁 
引流 (PTCD)。@ 内 镜 下 逆 行 胰 胆 管 造影 (ERCP) :适用 于 
胆管 未 完全 阻塞 的 病例 ,可 从 胆 答 远 端 显示 梗阻 部 位 .判断 
病变 范围 , 术 后 也 可 行 胆 计 引流 (ENBD ERBD)。PTC 与 
ERCP 联合 应 用 .可 明显 提高 胆管 癌 的 诊断 率 ， 引 流 的 胆 
汁 还 可 行 肝 痛 标记 物 检测 和 细胞 学 检测 。@ 超 声 内 镜 引 导 
下 胰 胆 管 造影 (EGCP) :适用 于 MRCP 显示 不 满意 、ERCP 
插 管 失败 的 病例 。 

经 口 胆道 子 侠 锐 (PCS) 以 及 胆道 镜 可 直 视 胆管 内 业 空 
并 钳 取 组 织 活检 或 细胞 刷 检 。 


























(一 ) 手术 治疗 
1. 胆 讼 癌 的 手术 方式 包括 以 下 几 种 : 
(1) 单纯 胆 玻 切除 术 : 适 用 于 Nevin 工 、 期 .其 5 年 
壬 率 为 50% ~~100%。 
(2) 根治 性 胆囊 切除 术 : 适 用 于 Nesin 罩 、 期 肚 要 六 
患者 。 据 报告 未 超过 桨 膜 下 的 胆囊 冶 , 行 根治 体 昌 于 切 
: 为 100%, 苦 侵犯 至 浆 腊 外 .其 3 年 生存 这 






















“大 根 浓 切 除 术 :适用 于 Nevin\ 期 串 状 
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第 十 八 篇 





消化 系统 疾病 


扩大 的 根治 性 胆 宫 切除 术 并 发 症 和 死亡 率 均 较 高 ,预后 差 ， 
5 年 生存 率 仅 7. 5%。 应 严格 掌握 适应 证 , 仅 限 于 年 龄 二 75 
岁 .营养 状况 良好 者 。 
(4) 站 息 性 手术 :包括 三 个 部 位 : @@ 肿 瘤 的 姑息 性 切 
除 ;名 胆道 转 流 手术 :各 种 肝 管 空肠 吻合 术 、 穿 刺 置 管 引流 
术 , 支 架 置 人 术 ;@ 消 化 道 转 流 术 :肿瘤 侵犯 十 二 指 肠 引 起 
唱 梗阻 时 可 行 骨 空 肠 吻合 林 。 

2. 胆管 癌 的 治疗 ”腹部 CT 血管 造影 `MRCP 或 胆管 
造影 确定 病变 分 期 及 能 否 切除 。 手 术 禁 忌 证 包括 :两 侧 二 
级 根 段 受累 、 肝 动脉 或 门静脉 受 困 或 封闭 ,以 及 肺 、 肝 或 腹 
膜 转移 等 。 完 全 切除 后 ,再 行 单独 放疗 或 联合 化 疗 以 防 局 
部 复发 。 由 于 530% 一 90% 病 例 就 诊 时 肿瘤 已 不 能 切除 , 姑 
息 疗法 侧重 于 缓解 疼痛 、 瘙 痒 和 黄 疤 ,改善 生命 质量 。 手 术 
分 流 相关 并 发 症 及 死亡 率 较 高 ,因此 内 镜 胆管 引流 和 经 
ERCP 或 CT 的 内 镜 置 管 (endoprosthesis insertion) 可 能 更 
为 适宜 。 无 淋巴 结 转移 和 肝 内 外 大 血管 侵犯 的 胆道 肿瘤 串 

















者 可 行 肝 移植 ,少数 研究 中 , 肝 移 植 后 的 5 年 生存 率 超 
过 53%。 


(二 ) 放射 治疗 ”由 于 胆管 周围 复杂 的 解剖 关系 ,即使 
是 达到 根治 性 切除 标准 ,切除 范围 也 有 限 。 放 射 治疗 ,可 减 
少 局 部 复发 率 。 适 应 证 为 :肿瘤 不 能 切除 、 切 缘 阳性 、 姑 息 
性 切除 者 、 减 黄 术 后 和 肿瘤 复发 的 患者 。 

胆 讲 癌 手术 根治 切除 率 较 低 , 术 后 复发 率 较 高 ,是 导致 
死亡 的 主要 原因 , 故 主张 手术 合并 放射 治疗 。 胆 囊 瘤 对 放 





第 十 竟 


巨 缚 肠 (megacolon) 系 先天 性 此 胎 发 育 异 常 或 后 天 获 
得 性 因素 所 引起 的 结肠 扩张 , 远 端 结 肠 及 直肠 肠管 呈 疾 挛 
Wl 篆 肠 管 扩张 ,肥厚 ,临床 表现 为 腹部 高 度 膨 隆 县 
胀 ,长 期 便秘 .有 低位 肠 梗 明 表 现 。 

先天 性 巨 结 岂 证 是 一 种 常见 的 消化 道 先 天 性 大 形 ,发 

狂 将 仅 次 于 撕 门 直 电 畸形 .有 家 族 性 发 生 倾 向。 先天 性 巨 

毕 扬 的 大村 病理 改 归 是 位 于 扩张 远 端 的 狭 窗 肠管 骨 黏 膜 下 
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疗 有 一 定 敏感 性 ,手术 加 放疗 可 延长 生命 ,改善 生活 质 重 。 
放疗 适合 根治 术 后 、 姑 息 切 除 术 后 ,手术 不 能 切除 者 。 总 二 
为 30 一 50Gy, 共 3 一 4 周 进 行 。 照射 范围 为 肿瘤 原 发 部 位 
和 肝 门 附近 。 肝 门 胆管 癌 切 除 术 后 行 肝 门 部 补充 放疗 ,可 
减少 局 部 复发 。7 刀 放 疗 亦 是 近年 来 逐渐 兴起 的 新 方法 ， 
据 报道 损伤 更 小 。 也 可 采用 术 中 放疗 和 经 PTCD 或 
ERCP.T 形 管 .U 型 管 进行 内 照射 治疗 。 

(三 ) 化 学 治疗 胆道 肿瘤 对 化 疗 药物 的 侯 感 性 低 ' 可 
试用 于 部 分 患者 。 用 于 胆道 肿瘤 的 化 疗 药物 有 : 屎 喀 喧 类 
(5-Fu、 长 培 他 滨 .S-1) , 吉 西 他 演 , 铀 类 ( 顺 铂 、 奥 沙 利 铂 )， 
VP-16, MMC, ADM 等 ,联合 方案 通常 以 尿 喀 啶 类 或 吉 
由 滨 出 。 
1 的 价值 与 指 
征 仍 不 明确 。 晚 期 胆道 肿瘤 的 化 疗 疗效 有 限 。 
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其 他 消化 系统 疾病 


和 肠 壁 员 问 神经 从 内 缺乏 神经 节 细 胞 ,由 于 神经 冲动 得 不 
到 调节 ,病变 肠管 与 其 余 结肠 间 运 动 不 协 调 , 失 去 推进 性 和 
字 律 性 运动 ;并 缺乏 正常 的 间歇 性 松弛 ,可 造成 堪 动 中 断 ; 
入 之 ,形成 功能 性 扬 醒 阻 ,其 近 端 结 成 因 长 期 凑 使 淤积 .并 
浙 扩 张 肥厚 形成 巨 结肠 。 临 床 表现 为 出 生 后 不 排 胎 便 或 
及 便 排出 延 妈 , 伴 有 腹胀 腹痛、 哎 性 , 共 至 发 生 急 性 肠 四 
也, 常见 的 体征 是 肠 型 、 肠 晓 动 波 和 腹部 包 块 ,治疗 选择 于 
术 治 疗 。 









后 天 获得 性 巨 结肠 包括 菜 些 全 身 性 疾 
病变 引起 的 巨 结肠 , 特 发 性 


f 臻 肠 平 济 遇 


件 肠 病 或 严重 感染 件 肠 炎 















所 致 中 毒性 巨 结肠 ,以 及 特 发 性 巨 结肠 。 获 得 性 巨 结肠 病 
因 诸 多 ,发 病 机 制 尚未 完全 阐明 .可 能 与 环境 、 饮 食 、 炎 症 、 
创伤 . 某 些 寄生 虫 及 病毒 感染 、 精 神 心理 因素 等 有 关 。 


【临床 表现 】 

表现 为 腹胀 .便秘 和 反复 发 生 的 肠 梗 阻 , 因 继 发 于 其 他 
疾病 , 故 有 潜在 的 或 基本 的 病因 可 循 .根据 典型 病史 、 体 征 、 
X 线 方面 的 表现 和 测 压 等 ,可 作出 诊断 。 


【治疗 】 

治疗 目的 是 排出 大 便 ,消除 梗阻 。 治 疗 方法 包括 非 手 
术 疗法 和 手术 疗法 ,前 者 主要 是 调节 饮食 ,保持 肠 道 润滑 ， 
促进 通 便 ,还 可 孔 合 潍 肠 及 扩 肛 治疗 。 经 内 科 保 守 治疗 失 
败 后 的 病例 应 行 外 科 手 术 。 


肝 淀 粉 样 变性 (hepatic amyloidosis) 不 是 一 个 独立 的 
疾病 ,而 是 全 身 性 淀粉 样 变性 的 肝脏 表现 。 是 一 种 细胞 外 
淀粉 样 物质 主要 为 多 糖 蛋白 沉着 于 血管 圣 和 组 织 中 引起 的 
疾病 。 约 17%~~90% 可 累及 肝脏 。 





【病理 分 型 】 

1. 肝 小 叶 内 温润 型 ” 占 25%, 肝 细胞 受 挤 压 或 扭曲 ， 
仅 剩 少量 肝 细胞 。 

2. 汇 管区 和 血管 周围 浸润 型 ” 肝 实质 不 受 侵犯 , 占 
40% 以 上 。 

3. 混合 型 兼 有 上 述 二 型 , 占 20%6。 


【临床 表现 】 

50% 患者 有 肝 大 , 脾 大 者 占 8%, ALP 升 高 者 占 
60% ,少数 忠 首 有 黄 盖 、 门 脉 高 压 症状 。 

2. 预后 极 差 ,主要 由 严重 肾 损 害 引起 而 非 肝 脏 病 变 。 





【诊断 】 


等 进行 肝 活 检 ，。 


治疗 首先 是 针对 原 发 病 而 防止 淀粉 样 变性 产生 ,淀粉 
样 变 性 本 身 是 对 症 治疗 , 肾 淀粉 样 变性 的 患者 可 进行 














移植 ,存活 期 较 其 他 肾病 长 ,但 早期 的 死亡 率 较 高 , 演 交 
样 变性 最 终 会 在 供 体 肾 内 复发 ,但 有 些 移植 者 可 存活 10 


年 。 原 发 性 淀粉 样 变 性 的 常用 治疗 计划 包括 激素 和 免疫 





抑制 剂 : 应 用 转变 的 转 申 状 腺 素 , 肝 移植 切除 突变 蛋白 
的 合成 部 位 对 遗传 性 淀粉 样 变性 进行 治疗 已 下 得 一 定 的 
疗效 。 


第 十 章 ”其 他 消化 系统 疾病 


三 、 肝 脏 结 节 闹 


肝脏 结 节 病 (hepatic sarcoidosis) 为 原因 不 明 的 多 器 
官 、. 多 系统 的 肉芽 肿 性 疾病 ,50 引 一 60 中 侵犯 到 肝脏 ,进程 
缓慢 ,多 见于 30 一 40 岁 女 性 。 肝 穿刺 活检 见 汇 管区 周围 非 
干酪 性 肉芽 肿 病 灶 。 治 疗 采用 激素 .免疫 抑制 剂 等 。 




















四 、 肠 道 气 吉 肿 症 


肠 道 气 襄 肿 症 (intestinal pneumatosis cystoids) 指 在 肠 
道 医 膜 下 或 浆 膜 上 存在 很 多 气 变 的 一 种 少见 疾病 。 气 事 肿 
最 多 见于 小 肠 , 特 别 是 回肠 ,其 次 是 结肠 以 及 身体 其 他 部 
位 。 该 病 较 少 见 , 临 床上 很 少 能 单独 作出 诊断 。 该 病 的 发 
病原 因 尚 不 清楚 , 肠 道 气 疙 肿 如 与 消化 性 溃疡 和 幽门 梗阻 
有 关 , 则 气囊 肿 位 于 空 . 回 肠 ; 如 与 肺 部 疾病 有 关 , 除 肠系膜 
肝 胃 韧带 外 , 则 主要 聚 于 回 盲区 ,如 在 结肠 镜 后 发 生 者 则 集 
中 于 结肠 部 位 。 








【临床 表现 】 

本 病 可 发 生 在 任何 年 龄 ,以 30 一 50 岁 之 间 较 多 见 。 男 
性 多 于 女性 , 约 为 女性 的 3 信 。85% 肠 气 事 肿 是 继 发 于 满 
疡 合并 幽门 梗阻 炎症 性 肠 病 、 骨 肠 道 肿瘤 以 及 慢性 肠 梗 阻 
等 ,其 症状 则 主要 为 原 发 疾病 的 表现 。 少 数 不 伴 其 他 胃 肠 
疾病 者 称 作 “ 原 发 性 ” 肠 气 玫 肿 症 . 在 疾病 某 一 时 期 大 多 出 
现 胃 肠 症状 ,如 发 作 性 腹泻 持续 几 日 或 几 周 .大 便 稀 含 有 很 
多 医 液 和 气泡 ,腹痛 伴 便 秘 或 大 便 变 细 .使 血 也 不 少见 。 如 
肠 气 肿 位 于 小 肠 而 广泛 .可 发 生 吸收 不 良 综合 征 , 而 发 生 小 
肠 麻痹 , 肠 套 二 或 肠 扭 转 , 气 爸 肿 有 时 自行 破裂 引起 气 腹 而 
不 伴 有 腹膜 炎 表 现 , 偶 尔 本 病 可 引起 腹膜 粘连 . 秋 晓 下 亚 肿 
堵塞 肠 腔 而 导致 肠 梗 阻 。 





【诊断 】 

1. 腹部 平 片 、 采 取 赎 位 及 直立 位 平 片 . 摄 片 前 宜 清 沾 
灌肠 。 当 气 训 小 、 数 是 又 少时 .多 无 特征 性 表现 . 蔡 气 骂 大 
而 多 ,尤其 位 于 奖 膜 下 .充气 肠 曲 的 边缘 可 见 聚 答 或 波浪 状 
的 连续 让 状 透 光 区 .大 小 不 等 . 自 柴 粒 至 簿 萄 大 小 ,直径 通 
常 1~2cm。 

2.X 线 钠 餐 ”可 进一步 明确 平 片 的 发 现 和 肯定 气 爸 肿 

的 分 布 部 位 及 范围 , 常 有 下 列表 现 : 在 充 钢 肠 出 
等 的 宫 状 透 光 区 ,如 气囊 在 兹 异 下 . 透 光 区 常 位 于 
廊 之 外 缘 。 
3. 内 镜 检查 “可见 黏膜 4 
膜 表面 光滑 完整 .基底 较 宽 , 励 : 。 以 镜 身 卜 捞 肿 物 上 时 加 
改变 其 形状 . 取 活 体 组 织 检查 多 为 止 常 黏膜 , 当 寞 出 被 针 做 
后 ,用 物 可 消失 。 
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第 十 八 篇 ”消化 系统 疾病 


【治疗 】 

本 身 无 特殊 治疗 方法 ,如 无 明显 症状 ,可 进行 临床 观 
察 :无 须 特殊 治疗 ,有 时 衷 肿 可 自行 消失 。 如 有 明显 的 腹部 
人 不适 ,腹胀 ,腹泻 等 临床 症状 时 ,可 行 氧 吸入 治疗 ,有 报告 用 
高 压 氧 吸 人 ,2. 5 个 大 气压 ,每 日 1 次 ,每 次 2 小 时 ,2~3 次 
后 即 可 取得 气囊 肿 消失 和 证 状 缓解 的 效果 。 如 病变 广泛 则 
应 以 缓解 模 阻 为 主 。 如 肠 气 变 肿 伴随 其 他 疾病 如 山门 梗 
阻 ,炎症 性 肠 道 疾病 ,消化 道 恶 性 肿瘤 等 . 则 应 针对 这 些 原 
发 疾病 进行 治疗 。 


五 、 显 微 镜 下 结肠 类 


显微镜 下 结肠 炎 (microscopic colitis, MC) 是 一 组 以 慢 
性 腹 海 为 主要 表现 而 肠 镜 及 饥 剂 洪 肠 检查 正常 或 无 特异 性 
改变 ,只 有 结肠 组 织 活 检 在 显微镜 下 才能 诊断 的 疾病 。 一 
般 包 括 2 个 疾病 :胶原 性 结肠 炎 (collagenous colitis,CC) 和 
淋巴 细胞 性 结肠 炎 (lymphocytic colitis, LC) ,分别 于 1976 
年 及 1989 年 被 描述 为 独立 的 疾病 。 因 为 两 者 有 共同 的 临 
床 表现 ,相似 的 实验 室 检 查 结果 和 药物 疗效 ,在 近年 被 认为 
是 同一 疾病 . 称 为 显微镜 下 结肠 炎 。 

MC 以 中 老年 患者 尤其 是 女性 多 见 . 以 复 性 或 间断 性 
水 样 腹 演 为 特点 ,可 有 夜间 腹泻 。 腹 海 程度 与 肠 黏 膜 的 
炎症 程度 相关 。 多 数 患 者 可 伴 有 腹痛 、 上 腹胀 和 轻 度 体重 
减轻 , 极 少 出 现 脱水 。 无 发 热 , 虐 吐 或 便血 .如 果 出 现 应 











考虑 其 他 诊断 。 大 便 常 规 化 验 检 查 可 见 有 上 自 细 胞 . 红 细 
胞 沉降 率 加 快 , 抗 核 抗体 阳性 。 内 镜 检 碍 或 仅 









见 红 舞 ,水 肿 等 表现 。 激 光世 
展 的 一 项 新 技术 。 其 将 激 

-起 ,可以 在 活体 得 到 网 活检 的 放大 1000 信和 的 
图 像 , 观 匈 i 腊 表面 下 250Lm 的 显 微 结构 ,为 MC 的 诊 
断 提 供 了 新 的 方法 ，。 

MC 治疗 首先 应 集 止 服用 非 符 体 类 抗 炎 药 ,咖啡 . 酒 、 
奶 制 品 及 其 他 可 以 加 重 腹 海 的 药物 或 食物 。 非 特异 性 抗 腹 
演 药 物 如 洛 哌 丁 胺 、 地 芬 诺 酯 为 第 一 线 药物 ;无 效 可 口服 次 
水 杨 酸 饼 ; 六 氨基 水 杨 酸 和 槐 氮 人 磺胺 吡 吃 也 有 效 。 皮质 类 










i 显 微 内 镜 , 是 近年 来 发 
显微镜 和 内 镜 结 合 在 












全 可 种 























国 酚 如 布地 余 得 可 用 于 5 氨基 水 杨 酸 治 效 且 排除 其 
他 疾病 的 患者 。 布 地 奈 和 可 累 , 患 者 耐 受 性 好 ,但 停 药 





激素 六 
苓 , 提 围 谨 叭 , 环 地 来 


亦 符 易 更改 


后 综 允 介 发 者 可 用 免疫 调节 剂 如 硫 唑 嘎 


抗生素 对 部 分 患者 有 效 , 但 停 药 后 









入 必 小 肠 淋 巴 管 扩张 和 


代 乓 广汉 及 腹部 肿 汶 或 肥 腊 后 淋 王 


多 点 央 很 多 ， 
后 纤维 化 . 崩 虱 





注 、 腹 腊 
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胰腺 炎 肠系膜 结核 或 结 节 病 、 克 罗 恩 病 ,甚至 缩 窗 性 心包 
炎 和 慢性 充血 性 心力 衰竭 。 原 发 性 小 肠 淋 巴 管 扩张 症 也 称 
Milroy 病 ,是 因 淋 巴 管 的 发 育 畸 形 所 引起 , 常 同时 累及 身 
体 其 他 部 位 的 淋巴 管 。 


【临床 表现 】 ee 

1 水 肿 水 肿 开 始 是 间 敬 性 ,以 后 转 为 持续 性 ,少数 
病例 的 水 肿 为 非 对 称 性 ,不 对 称 水 肿 从 婴儿 或 儿童 期 开始 
者 ,多 届 先 天 性 Milroy 病 , 由 于 患者 有 大 量 重 白质 秋 失 ' 引 
起 严重 的 低 蛋 白 血 症 ,后 期 水 肿 转 为 对 称 。 黄 班 水 肿 可 引 
起 失明 。 

2. 腹泻 。 大 多 数 患 者 有 轻 度 脂肪 演 和 吸收 不 良 综合 
征 .如 在 10 岁 内 出 现 ,会 有 发 育 迟 缓 ,多 数 患者 有 股 党, 约 
半数 患者 凌 便 中 含有 乳 糜 液 .脂肪 泻 使 维生素 了 丢失, 产 
重 脂肪 泻 可 引起 低 钙 性 抽 摘 。 Ee 

3. 在 发 病 过 程 中 , 约 半 数 会 出 现 腹腔 或 购 腔 乳 麻 积 
液 ,其 低 胆固醇 血 症 可 与 悄 病 综合 征 的 腹水 相 区 别 。 


ES 
【辅助 检查 】 

1. 免疫 学 检查 “免疫 球 蛋白 的 丢失 ,使 也 中 18A、IgM 
和 IgG 显著 降低 ,只 有 正常 人 的 50 吧 ,但 患者 对 抗原 的 应 
答 仍 完好 ,能 产生 相应 的 抗体 。 

2. 血 常规 淋巴 细胞 的 溢 涯 可 引起 外 周 血 淋 巴 细胞 
减少 ,这 是 一 种 特征 性 的 临床 表现 .淋巴 细胞 的 丢失 主要 起 
工 细胞 ,可 严重 影响 细胞 免疫 功能 ,虽然 免疫 功能 低 ， 机 会 
菌 感染 却 少见 。 

3. 肝 功 能 “ 低 蛋 白 血 症 表现 , 肠 道 焉 白质 的 秋 失 ,由 
用 局 I 或 "Cr 清 焉 白 来 检测 。 Dov 

4. 小 肠 X 线 检查 “小 肠 X 线 检查 常 异 常 ,能 显示 儿 膜 
水 肿 航 收 不 良 的 改善 ,淋巴 造影 可 见 末梢 与 内 脏 淋巴 管 
发 育 不 全 以 及 腹膜 后 淋巴 结 缺 如 ,空肠 尾 膜 的 活检 特征 有 
固有 膜 和 竹 腊 下 层 淋巴 管 扩 张 ,因为 扩张 淋巴 管 的 明显 洲 
留 使 绒毛 呈 棱 状 。 

5. 小 肠 黏膜 活检 “病理 上 见 到 肠 绒毛 结构 严重 扭 则 ， 
绒毛 的 中 央 乳 麻 小 管 明显 扩张 .其 中 含有 充满 脂 质 的 巨 叭 
细胞 ,电镜 下 可 见 肠 细胞 之 间 和 固有 层 细 胞 外 问 隙 中 有 屯 


【诊断 】 

1 年 轻 患 者 有 水 肿 , 特 别 是 非 对 称 性 、 有 低 蛋 自 血 症 、 
不 能 用 肝病 或 肾病 解释 者 应 怀疑 是 本 症 。 

2. 如 同时 有 免疫 球 栓 白 的 降低 和 外 周 血 中 淋巴 细胞 
减少 , 则 更 有 可 能 。 

3 本 病 的 确诊 有 囊 于 小 肠 夭 蜡 活 检 ， 











【治疗 了 


上 要 是 低 脂 饮食 和 补充 中 链 脂 肪 ” 韦 饮 食 洽 疗 : 低 脂 





饮食 (每 天 脂肪 限 5g 以 下 ) ,或 用 不 经 淋巴 管 输送 的 中 链 三 
酰 甘 油 赫 代 食物 中 的 脂肪 ,从 而 降低 淋巴 管 的 负荷 ,使 淋巴 
管 压力 降低 ,减少 蛋白 质 丢失 。@ 药 物 治疗 :利尿 药 对 淋巴 
水 肿 有 益 。 如 水 肿 的 肢体 破损 感染 .应 及 时 用 抗生素 治疗 。 
补充 维生素 D 有 助 于 预防 骨 软 化 。 补 充 白 蛋白 ,生长 抑 素 
等 。 图 手术 治疗 :如 能 明确 本 病 淋 巴 管 扩 张 仅 限于 一 小 自 
小 肠 , 则 可 将 该 肠 段 切除 。 





七 、 先 天 性 肝 内 胆管 扩张 症 


先天 性 肝 内 胆管 扩张 症 又 称 Caroli 病 , 属 于 先天 性 肝 

脏 才 性 纤维 性 病变 , 系 党 染色体 隐 性 遗传 ,以 男性 多 见 . 好 
发 于 30~50 岁 , 也 可 幼儿 期 发 病 。 其 病因 可 能 是 由 于 先天 
性 的 胆 、 胆 管 腔 内 压 增高 ,扩大 形成 讲 肿 ;也 可 能 























是 由 于 交感 神经 缺 如 所 引起 。 扩 张 的 到 状 管 辟 内 层 柱状 上 
皮 常 因 炎 8 和 压迫 而 被 破坏 。 远 端 胆管 梗阻 较 易 引 
起 癌变 ,癌变 率 较 正常 人 高 出 10 一 20 倍 。 





【病理 】 

该 病 具 有 特征 性 胆管 上 皮 增 生 和 变性 扩张 ， nari 
无 异形 性 ,在 增生 胆管 可 见 厚 磁 血管 .神经 和 淋巴 滤 泡 等 
及 炎 细 胞 浸润 和 纤维 组 织 细胞 增生 反应 。 


【临床 表现 】 
该 病 可 发 生 和 其 中 儿童 及 吾 少年 多 发 
多 于 女性 。 比 例 约 为 2 : 1。 ep mp 上 
表现 有 用 冯 、 三 
因 胆 汁 淤 洪 而 导致 反复 发 作 的 持续 性 胆管 
者 有 发 热 。 病 变 












:压迫 十 二 指 肠 可 引起 食欲 钠 乏 、 恶 心 、 
。 儿 童 可 有 胆汁 样 便 , 偶 可 致 肝 脓肿 , 严 





该 病 在 临床 表现 上 缺乏 特异 性 . 故 诊断 主要 依靠 影像 


第 十 章 ”其 他 消化 系统 疾病 


学 资料 作出 。 

了 超 检 查 是 常规 的 诊断 方法 之 一 .可 见 肝 内 多 发 性 杰 
肿 群 , 常 呈 饶 状 分 布 , 若 发 现 厢 种 内 合并 结石 .可 提高 诊断 
率 ,但 卫 超 检查 存在 一 定 的 局 限 性 ,对 于 旺 肿 内 未 并 发 结 
右 者 及 其 他 类 型 的 肝 内 变性 病变 往往 难以 鉴别 。 

CT 检查 优 于 超声 ,可 明确 显示 病变 部 位 及 性 质 ,如 条 
状 或 小 分 支 状 的 低 密度 影 , 以 肝 右 叶 为 主 . 肝 门 区 及 中 心 胆 | ， 
管区 无 扩张 ,囊肿 与 扩张 的 管状 结构 相连 通 . 中 心 点 征 常 可 | 
以 要 作风 涂 断 依据 ,同时 可 以 显示 肝脏 ` 门 脉 、 啤 脏 及 

双 肾 病变 情况 。 
MRCP 可 显示 扩张 的 绝 腔 与 各 管 相通 。 











1. 手术 治疗 ”目前 是 Caroli 病 的 主要 治疗 方法 . 术 式 
选择 依据 患者 病情 而 定 , 原 位 肝 移植 可 取得 较 好 预后 。 手 
术 治 疗 的 适应 证 为 :D 有 明显 临床 症状 ;@ 赛 肿 群 限 于 一 叶 
或 段 , 能 以 手术 彻底 切除 ;8 合并 有 感染 .上 肝 内 、 外 胆管 结 
石 ;四 人 台 并 胆 总 管 囊 状 扩张 ;加 疑 有 恶性 变 而 尚 可 于 术 
切 者 。 

2. 传统 的 非 手术 治疗 ”主要 以 保 肝 为 主 . 辅 以 对 症 治 
疗 。 非 手术 治疗 主要 适用 于 :@ 无 明显 临床 症状 者 :@@ 无 产 
重 并 发 症 者 ;@@ 无 可 疑 恶变 者 ; 田 肝 纤维 化 晚期 及 肝 功 能 不 
全 者 ;加 癌变 晚期 。 此 外 ,多 发 性 病变 不 易手 术 切 除 者 可 仅 
作 姑 息 性 治疗 及 相应 对 症 处 理 而 不 手术 。 
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肾脏 是 维持 内 环境 相对 恒定 的 重要 器 官 之 一 .负责 酸 
碱 度 ,渗透 压 , 电 解 质 浓度 以 及 氧 分 压 . 二 氧化 碳 分 压 等 的 
正常 维持 ,从 而 确保 机 体 新 陈 代谢 所 需 。 该 作用 主要 通过 
三 个 方面 来 完成 :排泄 新 陈 代谢 产物 ,特别 是 含 氮 产 物 , 有 
机 酸 等 代谢 废物 ;调节 水 电解质、 酸 碱 平衡 ,保证 体液 容 
贷 , 渗 透 压 、 离 子 浓度 等 恒定 ;内 分 泌 功能 ,产生 作用 于 必 





内 ,最 外 的 不 同 激素 和 生物 活性 物质 ,同时 作为 靶 器 官 接受 
米 自 全 身 的 众多 神经 内 分 泌 的 调节 。 前 两 者 最 终 以 形成 尿 
液 的 形式 完成 。 

尿 液 的 变化 直接 反映 肾脏 生理 功能 。 尿 液 是 反映 了 体 
内 容 央 : 屎 液 的 渗透 压 高 低 反映 了 自由 水 重 吸收 情况 . 尿 液 
的 酸 磊 度 也 同样 反映 肾脏 的 酸化 功能 。 尿 液 中 许多 其 他 成 
分 :比如 钠 、 钾 、 钙 、 镁 等 的 改变 实际 反映 肾脏 生理 功能 调节 
的 结果 。 因 此 . 尿 液 检查 对 了 解 整体 体液 平衡 .代谢 状态 十 
分 重要 

蚂 单 位 吓 完成 肾脏 基 本 功能 的 主要 结构 ,包括 肾 小 球 
利 肾 小 管 两 个 部 分 .前 者 主要 起 滤 过 动能 ,而 后 者 则 负责 
重 鹃 收 和 分 泌 功 能 : 些 外, 肾 间 质 和 时 血管 也 参与 肾脏 
基本 功能 。 必 间 质 支持 肾 单 位 参与 众多 内 分 泌 功 能 ; 肾 
间 质 偿 通过 感受 庄 力 ,血管 活性 物质 等 变化 ,影响 肾 小 球 
功能 。 例 如 肾 间 质 讨 力 升 高 .可 以 通过 奈 











用 部 分 肾 小 管 
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HE SF 





缀 及 的 独 符 结 父 特点 , 闻 单 位 各 个 部 分 间 的 相 王 作用: 
顾 态 夺 应 全线 体 液 年 沈 的 变化 而 进行 相应 调节 ,为 邮 肚 基 





9 写成 商定 卫 基 绸 


顾 勇 ” 林 善 忽 


一 、 肾 脏 结构 将 点 
和 生理 功能 





(一 ) 肾脏 的 正常 结构 “正常 人 体 有 两 个 尾 旺 中国 
成 年 人 肾 的 长 、 宽 \ 厚 分 别 约 为 10.5 一 ]15cm 5 一 
7.2em.2.0~3.0em。 男 性 肾脏 重量 约 为 100 一 140g, 女 性 
肾脏 重量 略 轻 。 肾 外 由 被 膜 包 于 , 肾 实 质 分 皮 、 豪 质 两 部 
分 。 友 质 由 肾 小 体 必 部 分 糊 小 管 组 成 , 摆 质 但 含 8 一 18 个 
肾 锥 体 ,其 中 除 少数 从 小 体外 ,主要 是 肾 小 管 及 只 血管 等。 
将 锥 体 底 较 大 并 稍 向 外 凸 , 与 外 周 的 皮质 相连 顶部 四 钝 ， 
又 称 肾 乳 头 。 每 一 最 乳 类 项 上 有 10 一 25 个 小 也 ,肾脏 所 产 
生 的 尿 液 则 由 此 流 人 肾 小 洲 。 儿 个 较 大 的 肾 小 莫 相 瑟 形 成 
悄 泊 ,后 者 直接 与 输尿管 相通 ,将 康 液 引流 至 膀 胶 ,经 前 尼 
道 排出 体外 。 

肾 由 避 单 位 、 近 血管 球 复合 体 以 及 肾 问 质 、 血 管 、 神 经 
等 组 成 。 肾 单位 是 制造 飞 液 的 主 归 场所 ,每 最 各 有 时 单位 
约 100 万 个 .每 个 最 单位 由 最 小 体 必 肾 小 管 组 成 。 时 小 体 
内 部 为 时 小 球 毛 细 血 管 伏 . 肌 入 球 小 动脉 与 出 球 小 动脉 相 
互联 结 , 外 面 为 肾 小 度 , 义 称 鲍 曼 记 (Bowman 歧 ) .其 虹 辟 
峰 层 由 平行 上皮 组 成 .该 上皮 返 折 而 包 被 于 邮 小 球 亡 织 血 
于 从 外 , 矿 、 脏 { 称 为 鸳 些 涡 腔 。 血 液 经 人 奈 小 动 
肪 进入 毛细 血管 从 时 超 滤 液 被 滤 出 而 进入 该 度 腔 称 之 为 
原 床 . 授 过 尿 极 进入 与 其 相连 的 最 小 管 管 腔 , 术 滤 出 部 分 则 
证 过 出 球 小 动脉 离开 最小 球 毛细 血管 祥 。 愉 小 管 是 一 系列 
由 单 层 二 皮 细 胞 组 成 的 连续 性 小 管 . 肾 小 球 滤 过 的 超 滤液 
过 加 十、 处 理 , 最 后 成 为 终 灰 。 根 据 晴 小 管 各 段 解剖 
以 及 切 能 不 同 又 可 把 时 小 管 分 为 近 端 又 小 管 .过 器 肾 

F 二 大 部 分 。 管 坚 始 的 鹤 肌 部 和 与 其 
但 连 的 直 膏 .主要 负责 重 吸 收 痛 小 球 赵 滤液 中 各 种 成 分 。 




























































近 端 小 管 上 





进入 到 痛 艇 质 内 层 后 的 近 端 肾 小 管 形 细 而 薄 . 称 为 部 利 祥 
(Henle 祥 ) 下 降 支 ,以 后 返 折 上 升 .其 开始 部 分 仍 薄 而 细 . 
称 之 为 亨利 祥 上 升 支 薄 段 。 以 后 管 壁 转 为 粗 而 厚 . 称 为 享 
利 祥 厚 段 , 后 者 也 是 远 端 肾 小 管 起 始 部 分 。 讲 利 祥 厚 
升 到 皮质 表面 时 呈 横 行 且 弯 曲 走行 ,该 部 则 称 为 远 曲 肾 小 
管 ,而 后 相 邻 的 几 个 远 曲 肾 小 管 通 过 相 汇 而 进入 皮 
质 部 集合 管 ,后 者 再 度 向 肾脏 深部 走行 成 为 宙 质 部 集合 管 . 
最 后 与 肾 坊 相通 。 
人 类 及 哺乳 类 动物 的 肾 单位 有 两 种 .一 种 位 于 皮质 浅 
部 称 为 皮质 部 肾 单位 , 占 多 数 , 它 们 的 亨利 祥 较 短 , 下 降 支 
在 角质 浅 部 即 开始 返 折 ; 另 一 种 位 于 皮 艇 变 界 处 ,又 称 近 艇 
部 肾 单 位 ,其 享 利 祥 降 支 绞 氏 , 大 多 可 达 舰 质 深部 . 少 部 分 
可 达 肾 乳头 部 。 
(二 ) 肾 小 球 和 肾 小 管 的 结构 特点 ” 肖 小 球 结构 的 特 
点 主要 表现 为 以 下 几 个 方面 :@ 数 是 多 :众多 的 肾 小 球 . 提 
供 了 充足 的 滤 过 面积 ,保证 了 每 天 瀑 出 约 180L 超 滤液 。 
@ 两 重 动脉 分 支 : 肾 小 球 由 入 球 小 动脉 .毛细 血管 从 、 出 球 
小 动脉 组 成 ,离开 毛细 血管 丛 后 还 是 小 动脉 。 肾 小 球 毛细 
血管 对 小 分 子 物质 滤 过 ,但 对 大 分 子 物 质 如 蛋白 则 有 明显 
阻 滞 作 用 。 从 入 球 小 动脉 进入 展 小 球 后 .小 分 子 物质 快速 
滤 过 ,而 血浆 蛋白 等 大 分 子 物质 停留 在 毛细 血管 内 ,导致 出 
球 小 动脉 处 血浆 胶体 渗透 压 非 经 肾 小 管 劳 毛细 
L 管 时 ,可 以 把 从 肾 小 球 滤 过 的 大 芝 江 快速 而 有 效 的 
重 吸收 回血 液 循环 。@ 精 细 的 血 流动 力学 油 节 : 肾 小 球 入 
出 球 小 动脉 的 血管 壁 上 感受 多 种 血管 活 
性 物质 的 受 体 ,可 以 精 吕 血 压 、 血 流 以 及 全 身 循 环 的 
变化 ,通过 调节 入 /出 球 小 动脉 的 不 同 程度 的 收缩 和 舒张 
滤 过 压 。@ 特 浆 的 选择 滤 过 : 肾 小 球 滤 过 过 















































性 ,对 不 同 血浆 中 的 物质 并 不 是 同等 程度 的 
滤 过 ,包括 对 不 同 分 子 量 ,不 同 电 苟 .不 同 分 于 形态 等 的 江 
过 不 同 。 一 般 情况 下 , 肾 小 球 对 瑟 自 不 能 滤 过 .对 带 负电 荷 





的 物质 要 较 带 正 电 茄 的 物质 更 不 易 滤 过 ,使 得 肾 小 球 在 大 
攻 液 体 滤 过 时 ,仅仅 把 需要 滤 出 的 物质 排出 ,而 对 白 恒 白 以 
上 的 中 大 分 子 物质 予以 保留 在 体内 。 一 旺 这 种 选择 滤 过 的 
特殊 缚 构 被 修 坏 ,可 以 产生 村 自 尿 等 临床 表现 。 

内 皮 细 胞 、 基 底 膜 、 上 皮 细 胞 三 层 结构 的 完整 性 决定 了 
上 述 的 滤 过 特点 。 内 皮 细 胞 问 有 较 大 间 春 .小 分 子 物质 可 
以 很 快 通过 贡 由 十 分 子 形 态 的 原因 ,可 阻挡 较 大 分 
子 的 通过 .由 寻 的 缘故 ,可 阻挡 带 负 电荷 的 物质 滤 
过 。 是 细胞 的 足 突 与 基底 膜 紧密 相 接 ,是 突 与 足 突 之 间 有 
多 际 , 像 际 中 有 一 些 你 之 为 涡 际 隐 腊 (slit dia- 
phragm.SD) .在 滤 过 屏障 中 发 控 重 要 作用 ， 

苔 小 球 的 选择 港 过 凯 制 上 分 复杂 .至 今 尚 末 完 全 清楚 。 
绞 明 颂 的 是 :内 皮 细 胞 和 是 突 虐 皮 浪 陵 借 自 的 完整 
内 上 细胞 表面 有 一 层 胶 状 的 物质 . 称 作 内 皮 绸 
Cendothelial cell surface layer, ESL) .ESL 证 
楼 册 内皮 强 胞 分 泌 的 售 让 多 稿 , 如 perleean 和 versican 以 
















































第 一 章 总 论 


及 糖 胺 多 糖 (GAGs) 、 吸 收 的 血浆 蛋白 (如 白人 蛋白 、 类 医 重 
白 ) 共 同 组 成 。 障 结合 蛋白 多 糖 诸如 syndecan 和 glypican， 
能 携带 硫酸 软骨 素 和 (或 ) 硫 酸 肝 素 侧 链 从 而 形成 多 糖 - 蛋 
白质 复合 物 .并 与 菜 些 血浆 蛋白 质 相 互 作用 ,形成 一 种 具有 
分 子 及 电荷 选择 特性 的 胶 样 物质 。ESL 受 足 细胞 产生 的 
血管 内 皮 生 长 因子 (VEGF) 和 血管 生成 素 1(Ang1) 调 节 ， 
当 足 细胞 功能 改变 时 , VEGF 和 Angl 通过 觉 分 泌 作 用 于 
内 皮 细 胞 上 的 血管 生成 素 1 型 受 体 一 一 Tie2 以 及 VEGF 
受 体 一 一 VEGFR1 与 VEGFR2, 影 响 ESL 的 结构 ,导致 肾 
小 球 滤 过 屏障 的 功能 障碍 。 

上 皮 细 胞 足 突 之 间 的 裂隙 隔膜 由 多 种 蛋白 组 成 .这 种 
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蛋白 复合 物 构成 一 种 类 似 拉链 样 结构 ,通过 改变 该 结构 ,可 一 一 一 一 





以 调整 裂孔 间 际 的 宽度 (孔径 ) 。 裂 孔 膜 蛋 白 复 合 物 中 最 重 
要 的 是 nephrin, 它 是 由 1241 个 氨基 酸 所 组 成 的 跨 膜 糖 蛋 
白 ,在 SD 中 发 挥 着 医 附 分 子 和 信和 号 蛋白 的 作用 。 各 种 细 
胞 外 的 刺激 通过 nephrin 这 种 信号 蛋白 传导 到 足 突 所 特有 
的 " 脂 复线 构 , 进 而 影响 一 系列 形成 正常 足 突 结 构 的 蛋白 、 
包括 ZO0-1、podocalyxin、P-cadherin、CD, AP。 

病理 状态 下 ,由 于 各 种 损伤 信号 产生 多 种 因子 ,影响 
nephrin 的 表达 ,改变 整个 足 细胞 裂孔 膜 蛋 白 复 合 物 的 完整 
性 和 通 透 性 而 损伤 足 细胞 ,影响 血浆 成 分 如 白 蛋 白 的 滤 过 ， 
导致 蛋白 尿 的 发 生 。 在 众多 损伤 因子 中 ,比较 常见 的 是 高 
糖 、 氧 化 应 激 ,机 械 牵 拉 等 ,使 上 皮 足 突 融 合 、 脱 落 , 以 致 蛋 
白 尿 的 发 生 ` 肾 小 球 硬化 的 形成 等 等 。 临 床上 把 主要 影响 
足 细胞 结构 和 功能 的 疾病 也 称 之 为 足 细胞 病 ， 

肾 小 管 是 肾 单 位 中 的 另 一 重要 结构 .其 结构 特点 为 ， 
全 充足 的 长 度 , 能 保证 在 不 同 节 段 对 液体 的 处 理 ;@ 纵 
形 排 询 ,有 利于 不 同 节 段 对 液体 进行 选择 处 理 ;@ 横 形 相 
邻 ,能 对 不 同 物质 进行 横行 交换 ,这 在 浓缩 稀释 功能 中 特别 
重要 ;@ 与 血管 是 交叉 排列 的 ,能 保证 血液 流 过 时 仍然 可 以 
保持 各 部 分 的 溶质 梯度 。 除 上 述 结构 特点 外 . 肾 小 管 各 部 
分 的 通 透 性 不 同 . 有 利于 对 溶质 的 分 别处 理 . 如 近 端 小 管 对 
许多 物质 重 吸 收 能 力 强 ,能 快速 地 把 许多 滤 过 的 物质 重 吸 
收 . 而 宣 利 祥 上 升 支 对 钠 离子 殊 的 泵 才能 转运 : 焦 
合 管 .尤其 是 艇 质 部 的 集合 答 往 往 特 妹 的 激 索 作用 才 
能 进行 转运 。 辟 小 答 上 皮 细 胞 具有 极 性 ,这 种 杖 性 与 小 管 
上 皮 细 胞 所 负担 的 功能 是 相 呼 应 的 ,例如 近 端 小 管 对 葡萄 
糖 的 重 吸 收 , 洁 要 葡 欧 糖 - 钠 浴 同 转运 对 来 完成 : 肾 小 管 此 
底 侧 的 钠 泵 利用 ATP 为 能 量 守 子 泵 出 , 征 离 子 芝 大 ， 
造成 细胞 内 钠 离 子 浓度 较 低 ,为 铀 离子 从 管 腔 侧 进入 泡 内 
创造 出 深度 随 谷 钠 离 子 的 进入 . 简 萄 得 同时 进入 细 耻 
内 。 正 是 出 寺 这 种 管 攻 侧 和 基底 侧 结 爸 的 不 同 才能 保证 它 
们 的 重 吸收 。 

蛤 小 管 各 段 对 同一 物质 重 骸 收 也 不 同 , 以 对 筑 化 钠 代 
谢 为 例 : 每 天 从 肾 小 球 滤 过 的 所 化 钠 为 25 500mmol, 成 小 
的 6% 出 近 端 吸收 .25 利 禅 上升 支 重 吸 
收 : 此 后 的 肾 小 管 驻 吸收 于 755 .因此 到 达 皮 藉 质 交界 处 集 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


合 管 的 迄 化 钠 仅 有 3 光 。 该 现象 可 以 通过 不 同 的 能 鲁 消 耗 
来 反映 。Na* -K- -ATP 酶 是 重 吸 收 钠 离子 的 重要 能 量 基 
础 。 近 端 小 管 曲 部 该 酶 活力 很 高 ,说 明 该 段 能 重 吸 收 大 重 
氢化 钠 . 到 近 端 小 管 直 部 活性 已 有 减弱 ,说 明 该 段 氢化 钠 重 
吸收 比较 少 ,因此 实际 上 肾 小 球 滤 过 的 氨 化 钠 有 65% 在 不 
到 近 端 小 管 直 部 的 位 置 就 已 被 重 吸收 。 在 亨利 祥 血 质 上 升 
支部 位 Na--K--ATP 酶 活性 也 非常 高 ,保证 了 氛 化 钠 在 
该 段 的 主 劲 重 吸 收 ,此 为 通 质 高 渗透 压 能 够 维持 的 重要 基 
础 。 到 了 远 端 集合 管 , Na- -K- -ATP 酶 活性 又 出 现 了 一 个 
商 峰 , 由 于 该 处 存在 着 上 皮 钠 通道 ,可 以 受 悟 固 酮 和 许多 激 
泰 的 作用 ,在 不 同 激素 特异 性 作用 下 有 效 启 动 。 此 后 各 段 
怪 小 管 一 直到 外 黎 集 合 管 ,Na--K--ATP 酶 活性 虽 有 所 下 
降 , 但 始终 还 保持 一 定 活 性 。 从 各 段 酶 的 活性 就 可 以 判断 
出 不 同 节 段 的 不 同 功能 。 肾 小 管 各 段 对 其 他 一 些 物 质 重 吸 
收 或 分 泌 , 也 可 从 不 同 段 有 关 的 Ca -ATP 酶 .HT -ATP 
酶 等 的 活性 得 到 反映 。 
总 结 各 段 肾 小 管 的 不 同 离子 转运 和 生理 功能 : 近 端 小 
要 的 作用 是 重 吸收 ,而 这 种 重 吸收 的 选择 性 较 差 ; 
此 外 还 分 泌 有 机 酸 和 尿酸 等 物质 。 散 祥 与 浓缩 稀释 功能 
密切 相关 。 远 端 小 管 因 为 有 大 量 离子 通道 因而 可 以 进 一 
步 精 细 处 理 钠 、 经 、 钙 等 物质 的 重 吸 收 。 集 合 管 则 能 对 滤 
过 的 液体 进行 最 后 处 理 ,从 而 精确 控制 终 尿 量 及 各 种 成 
分 。 更 为 重要 的 是 能 制造 出 某 物 质 非 常 高 的 浓度 梯度 ， 
如 所 离子 : 屎 液 的 pH, 可 以 从 4.5 至 6.5 甚至 7.0, 气 离 
子 浓度 因而 变化 了 1000 倍 , 这 都 与 集合 管 的 精密 调控 密 
切 相 关 。 
(三 ) 肾 小 球 和 肾 小 管 相互 协调 肾 小 球 和 肾 小 管 之 
间 相 所 协调 .相互 作用 ,是 两 者 功能 相互 影响 .相互 调节 的 
重要 这 种 作用 又 被 称 为 肾 小 球 血 流动 力学 的 自我 调 
节 。 正 常情 况 下 ,尽管 有 全 身 血压 的 经 常 变化 ,由 于 存在 自 
我 调节 , 彤 小 球 的 进 过 在 相当 范围 内 依然 相对 恒定 ,对 于 调 
和 体液 平衡 -保护 肾 小 球 免 受 压力 损 名 具有 非常 重要 
的 意义 。 该 机 制 主 要 通过 只 源 性 ,其 次 是 肾 小 管 - 展 小 球 反 
- 球 反馈 TGF) 来 实现 。 

有 册 源 性 机 制 (myogenic mechanism) ;人 球 小 动脉 压力 
增加 时 .启动 入 球 小 动脉 平滑 肌 上 的 L 型 钙 通 道 开放 , 钙 
讽 季 内 流 .与 钻 调 货 白 结合 ,进而 代 酸 化 ,与 平滑 肌 肌 球 蛋 
鼎 径 链 激 槛 CMLCK) 形 成 复合 物 .最 终 使 平滑 册 收 缩 。 相 
反 . 和 人 球 小 动脉 压力 减少 的 结果 是 导致 去 傍 酸 化 ,使 平滑 肌 
千张。 肌 源 性 机 制 在 肾 小 球 血 流 改变 的 急性 期 发 挥 重要 
作用 

籽 小 管 -性 小 球 反馈 (tubulo-giomerular fecdback, TOF) 
三星 小 球 血 流动 力 深 自我 调控 中 也 发 探 了 重要 作用 。 从 肾 
小 款 滤 过 的 滤液 流 经 肾 小 管 致密 广 处 ,该 处 的 离子 通道 
到 态 钢 包 饥 浴 同 转运 子 2(NKCC2) .通过 感受 滤液 氢 离 

ES :| 有 化 槛 2(COX,), 与 EP 


I 的 发生 . 产 秆 
激活 氢 蔬 下 产生 血 管 紧张 泰 玫 (Ang[[) 以 及 腺 咎 酸 等 , 凋 
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节 人 和 人 球 及 出 球 小 动脉 舒 缩 改变 ,从 而 稳定 肾 小 球 的 血 流 和 
滤 过 。 

(四 ) 肾脏 功能 应 对 全 身体 液 平衡 情况 改变 的 反应 
细胞 外 液 容量 和 渗透 压 的 改变 可 以 通过 多 种 途径 由 消 胜 进 
行 调节 。 容量 扩 张 时 近 端 肾 小 管 重 吸 收 减 少 ,到 达 远 端 肾 
小 管 中 的 滤 过 液 增 加 ,从 而 排出 水 分 增加 ,降低 容量 ;和 容重 
减少 则 GFR 降低 , 滤 过 减少 ,另外 还 可 以 通过 刺激 悄 素 - 血 
管 紧张 素 本 促进 水 钠 重 吸收 。 除 内 胜 本 身 之 外 ,还 可 通过 
全 身 , 比 如 压力 改变 ,通过 对 须 动 脉 灾 的 压力 感受 器 、 心 房 
利 钠 肽 分 泌 等 ,作用 于 肾脏 。 这 些 机 制 中 中 枢 神 经 系统 许 
多 神经 核 也 参加 ,如 通过 AVP 的 释放 ， 以 达到 精密 调节 的 
作用 。 

(五 ) 肾脏 的 内 分 泌 功能 

1 肾 素 “由 人 球 小 动脉 壁 上 颗粒 细胞 所 分 泌 。 侣 于 

上 认为 , 肾 素 作 用 于 由 肝脏 产生 的 血管 紧张 索 原 ,使 其 转变 
为 血管 紧张 素 工 ,后 者 再 经 过 肺 的 血管 紧张 素 转换 本 转化 
为 血管 紧张 素 册 。Ang 为 最 有 活力 的 成 分 ,通过 与 其 不 
同 受 体 ,主要 为 1 型 受 休 结 合 ,引起 众多 的 生物 效应 。 

入 球 小 动脉 颗粒 细胞 的 压力 下 降 ,交感 神经 兴奋 (通过 

8 受 体 ) 以 及 通过 致密 斑 刺 激 前 列 腺 素 为 调节 肾 素 分 泌 的 
主要 机 制 。 在 上 述 刺激 下 ,内 质 网 肾 素 的 mRNA 表达 ' 产 
生前 前 肾 素 (pre-pro-renin) ， pre-pro-renin 是 无 活性 的 ,再 
进入 细胞 核 经 过 处 理 后 进入 高 尔 基体 中 进行 粮 基 化 作用 ， 
产生 可 调节 部 分 的 结构 , 桩 基 化 回 粒 有 两 种 ,一 种 颗粒 很 快 
可 以 被 灭 活 , 另 外 -种 颗粒 可 先 变 成 prorenin( 前 肾 素 ), 经 
过 加 工 青 通过 多 种 机 制 转 变 成 走 正 有 活性 的 内 到 。 细胞 内 
钙 离子 浓度 cAMP 产生 以 及 蛋白 激酶 ACPKA) 古 肾 素 分 
泌 的 关键 。 

AngT 与 1 型 受 体 (ATiR) 相 结合 后 ,可 以 收缩 血管 平 

沿 肌 , 兴 奉 中 枢 交 感 神经 ,以 及 通过 刺激 凤 上 腺 分 小 区 加 
天 ,再 作用 于 稼 脏 , 促 进 水 钠 重 吸收 ,达到 提高 血 诗 维持 容 
革 等 作用 。 除 对 循环 系统 作用 以 外 ,对 局 部 组 织 的 内 素 血 
管 紧张 素 系统 (RAS) 的 激活 更 应 该 受到 重视 ,其 作用 包括 ; 
促进 局 部 组 织 细胞 增生 、 肥 大、 油 亡 以 及 促 炎症 .改变 代谢 、 
氧化 应 激 等 。 这 些 作 用 与 许多 病理 背 时 下 , 例 如 高 血压 、 糖 
屎 病 , 动 脉 粥 样 硬化 所 造成 胜 器 结构 重 怨 有 重要 关系 ， 除 
与 ATIR 结合 以 外 , Ang 下 还 可 以 和 ATsR、AT;R 等 受 体 
结合 而 发 挥 作用 。 

近来 对 RAS 系统 的 研究 越 来 越 深入 :该 系统 本 身 存在 

ACE ATT-ATR 的 对 抗 轴 , 即 ACE2-Ang(1-7)-MARS, 激 
活 后 者 可 持 抗 Ang 下 的 许多 不 良 病理 生理 作用 ,是 治疗 肾 
胜 病 的 潜在 干 预 靶 点 。 

消 素 的 分 泌 受 许多 临床 因素 影 季 

用 入 , 失 盐 为 刺激 肾 素 分 泌 的 琢 主 要 刺 多 

是 刺激 悄 泰 分 泌 的 另 一 重要 因素 ,该 作用 是 还 过 作用 于 颗 
粒 细 胞 表面 的 肾上腺 秦 能 受 体 .从 而 使 细胞 内 cAMP 会 
全 上 升 而 敏 。 本 机 制 是 在 运动 .体位 改变 寒冷 刺激 及 应 用 
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周围 血管 蛆 断 药 时 引起 肾 素 分 泌 的 最 主要 机 制 。 

许多 体液 因子 可 通过 内 分 刻 或 旁 分 沁 的 作用 方式 调节 
肾 素 分 泌 。 如 前 列 腺 素 、 心 钠 素 as (或 内 皮 血 管 舒张 
因子 可 以 抑制 肾 素 分 泌 ;内 皮 索 、 血 管 加 压 素 . 腺 苷 可 直接 
作用 于 球 劳 细胞 而 刺激 肾 素 et 其 他 体液 因子 包括 组 
胺 ,甲状 旁 腺 激素 、 胰 高 血糖 内 、 多 巴 胺 等 也 刺激 其 分 沁 , 其 
机 制 是 通过 cAMP 合成 。 

2. 促 红 素 主要 在 低 气 状 态 下 表达 。 促 红 素 最 重要 
的 作用 是 刺激 骨 血 造血 ， 使 红细胞 不 断 产 生 并 成 熟 。 很 多 
因素 可 以 影响 到 低 氧 状态 诱发 的 促 红 迷 的 产生 ,包括 :细胞 
因子 、 缺 氧 诱导 因子 (HIF) 、 反 应 性 氧 代谢 物质 、 交 感 神经 
系统 过 度 兴 奋 、RAS 系统 过 度 兴 奋 等 等 。 现 在 认为 促 红 
素 不 仅 作用 于 骨 艇 的 造血 红细胞 ,还 还 可 以 作用 于 许多 器 
官 ,如 脑 ,肾脏 ,心脏 等 ,参与 很 多 与 缺 血 、 低 气 有 关 的 功 
能 保护 。 

3. 活性 维生素 D 是 另 一 个 非常 重要 的 肾脏 内 分 泌 
激素 , 肾 小 管 上 皮 细 胞 有 la 羟 化 酶 ,可 以 将 肝脏 生成 的 25- 
(OH)D; 变 成 有 高 度 活 性 的 1,25-(OH)。D, 。1,25-(OH)。D， 
产生 后 与 血 中 的 - 种 特殊 受 体 蛋 白 相 结合 ,而 后 被 携带 到 
各 组 织 ,进而 与 维生素 D 的 受 体 相 结 合 ,后 者 为 分 子 量 
50~60kDa 的 酸性 蛋白 质 ,其 DNA 结合 部 位 与 类 固 醉 类 激 
素 受 体 相似 ， 均 含 有 两 个 锌 指 结构 。 

1,25-(OH)s D; 作用 于 骨 肠 道 促 进 钙 的 重 吸收 . 除 

以 外 ,本 激 烷 也 可 促进 磷 在 肠 道 吸收 。 在 骨 骨 , 除 促 

骨 信 矿 物 盐 沉 着 外 ,还 可 以 促进 破 肯 细胞 的 活性 从 而 使 
ee 甲状 劳 腺 激素 与 活性 维生素 D 交互 作用 以 维 
持 Ca 代谢 的 平衡 。 前 者 可 以 刺激 肾脏 la- 羟 化 酶 的 活 
力 , 而 1,25-(OFH)*D; 则 又 可 抑制 甲状 旁 腺 索 的 合成 。 此 
外 ,活性 维生素 D 还 与 胰岛 索 分 沁 的 调节 、 皮 肤 角 化 形成 
及 肌肉 的 发 育 等 有 关系 。 不 少 实验 还 还 提示 其 对 造血 组 织 、 
免疫 系统 等 也 有 调节 作用 。 

4 前 列 腺 素 {PGs) ”由 花生 四 烯 酸 经 过 环 氧化 征 
1(COX,) 、 环 氧化 酶 2(CCOX; ) 等 作用 而 生成 。 前 列 腺 素 分 
为 每 血管 和 扩 血 管 两 大 类 ,包括 前 列 腺 过 PGE, 、PGE,、 
PGA: 、.PGl .PGF:。 和 血栓 氧 两 腕 A; (TXA;) 等 。 环 氧化 
醇 在 肾脏 主要 存在 于 动脉 性 内 皮 细 胞 内 ,包括 涌 小 球 入 球 
和 出 球 小 动脉 。 在 肾 小 球 , 系 膜 细胞 可 以 合成 PGE;、 
PGl PGFs。 和 了 XA 。 肾 小 管 合成 前 列 腺 素 主要 部 位 在 集 
合 管 ,特别 是 通 质 部 集合 管 , 主要 产生 PGE, ,后 者 还 可 由 
和 缚 和 骼 质 丫 ee 成 。 

前 列 胜 = ee 
情况 (如 血管 紧 人 用 。 由 系 膜 细胞 合 
及 释放 的 POE 、PGE 可 以 对 抗 由 Ang 林 、 去 甲 悄 . vi 
AVP 所 诱 致 的 系 膜 细胞 收缩 作用 ,也 对 由 上 述 激素 引起 的 
人 球 小 动脉 的 收缩 作用 有 对 抗 性 影响 。PGs 还 可 以 对 抗 由 
丝 弄 原 刺 激 所 诱发 的 系 膜 细胞 增生 ,PGJ 参 


ij 由 多 巴 胺 所 
诱 致 的 肾 血 管 扩张 作用 .同时 还 在 由 蛋白 饮食 导致 的 肾脏 
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血 流动 力学 改变 中 起 一 定 作 用 。 在 肾脏 髓 质 .COX: 对 于 维 
持 肾 仿 质 血液 循环 有 重要 作用 。 部 分 前 列 腺 索 族 代谢 产 
物 可 以 直接 作用 于 肾 小 管 上 皮 细 胞 而 影响 水 钠 代谢 .其 
中 又 以 PGEs 对 集合 管 A 为 主 . 可 以 抑制 Na- 
在 该 处 重 吸 收 使 排 钢 增加 。PGE: 还 能 抑制 细胞 对 由 
AVP 所 诱发 的 水 通 透 性 增 商 的 反应 ,参与 了 尿 液 稀释 和 
浓缩 过 程 。 

5. 缓 激 肽 ”由 血管 舒缓 素 (kallikrein) 作 用 于 血管 午 





缓 素 原 而 生成 。 组 激 肽 对 肾脏 作用 主要 也 与 扩张 血管 、 促 -一 - 


进 钠 排泄 等 有 关 。 血 管 舒缓 素 在 肾脏 许多 部 位 可 以 合成 . | 
应 用 免疫 组 化 方法 在 集合 管 主 细胞 附近 .皮质 邻近 和 人 球 小 | | 

动脉 附近 等 都 可 检测 到 血管 全 或 激 肽 原 的 mRNA 表 
达 , 提 示 这 些 部 位 的 间 质 细胞 在 刺激 下 可 能 产生 激 肽 从 而 
参与 肾脏 血 流动 力学 及 水 钠 代谢 的 改变 。 虽 然 尿 中 可 以 测 
得 激 肽 ,但 由 于 其 半 衰 期 其 短 , 因 此 真正 生理 作用 可 能 仍 是 
局 部 性 的 。 激 肽 受 体 有 BKi 、BK; 及 BK; 三 种 :其 中 BK, 与 
激 肽 的 主要 生理 功能 有 关 。 肾 乳头 部 为 血管 舒缓 索 - 激 肽 
系统 主要 的 作用 部 位 ,作用 结果 也 主要 包括 扩张 肾脏 血管 
以 及 促使 水 、 钠 排泄 。 血 管 紧张 素 转 换 酶 同时 可 降解 激 肽 ， 

因此 肾 素 -血管 紧张 素 系 统 参与 了 本 系统 的 调节 。 除 此 以 
外 本 系统 还 与 心房 利 钠 多 肽 .前列 腺 素 系统 以 及 一 氧化 氛 
等 系统 起 交叉 作用 。 
























二 、 肾 腑 病 的 病因 


人 免疫 异常 是 肾脏 疾病 重要 病因 之 一 。 这 是 由于 肾脏 是 
一 个 很 大 的 过 滤器 ,全 寺 /5 的 血 流通 过 肾脏 .同时 肾脏 又 






是 一 个 屏 外 过 器 ,一些 抗原 或 抗原 抗体 复合 物 容易 在 
滤 过 过 程 中 停留 在 肾脏 中 。 此 外 .肾脏 组 织 中 很 多 结构 如 
基底 膜 ,一 旦 损伤 同时 被 烘 串 在 血液 背景 下 .可 以 具有 抗原 
性 ,进一步 原 位 生成 抗原 抗体 复合 物 ,以 性 免疫 机 制 激 A 
也 正 因 此 .六 脏 病 的 病理 改变 大 多 是 弥漫 性 的 。 时 脏 又 是 
一 个 非常 重要 的 代谢 右 官 . 守 要 消耗 大 量 气 气 . 久 代谢 过 程 
非常 旺盛 ,所 以 在 糖尿 病 时 由 于 糖 代 计 不 充分 可 以 在 籽 胆 
产生 大 量 超 氧化 物 ,很 容易 损伤 肉 胜 。 肾 脏 内 血管 分 布 泌 
集 ,一 些 病理 情况 在 造成 全 身 病 痰 的 同时 可 造成 恰 脏 损伤、 
如 肾脏 淀粉 样 变 .结缔 组 织 病 等 。 sos 此 i 动力 学 改 
变 造 成 肾 胜 低 灌 注 , 也 可 产生 内 中 报 害 。 总 性 好 损伤 
(AKI1), 近 3 交 特 小 管 > Mi 目的 主 归 
部 位 ,可 产生 类 尿 等 近 端 小 管 损 伤 的 临床 表现 ， 中 药 马 更 
铃 酸 可 以 在 煤 间 质 寺 长 其 使 用 .可 以 造成 赤 重 呵 质 
炎症 ,最 后 发 先 大 和 
肾 、. 遗 传 性 肾炎 六 代谢 异 第 (尿酸 性 肾病 
《如 缘 动 脉 硬化 病 、 疹 使 化、 肾 动脉 
懈 静 脉 血栓 形成 等 ) 以 及 药物 和 每 物 等 邦 是 
损伤 的 原因 。 
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三 、 肾 脏 疾 病 的 基本 
临床 表现 


主要 是 蛋白 尿 、 血 尿 .水 肿 、 肾 功能 改变 。 伴 随 的 临床 
表现 有 :高 血压 贫血 、 钙 磷 紊 乱 、 营 养 不 良 等 。 蛋 白灰 根据 
不 同 的 量 , 分 为 微量 和 大 量 蛋白 尿 两 类 ;由 于 肾脏 有 滤 过 屏 
摩 的 功能 ,蛋白 尿 又 可 分 为 选择 性 和 非 选择 性 ,可 选用 尿 常 
” 规 .24 小 时 尿 蛋 和 白 ( 白 蛋白 ) 定 量 及 尿 白 蛋白 / 尿 肌 醋 比值 
中 〈A/C) 来 检测 。 血 尿 可 分 为 镜 下 和 肉眼 血尿 ,根据 尿 红 细 
| 胞 形态 及 有 无 红细胞 管 型 可 分 为 小 球 性 和 非 小 球 性 ,是 鉴 
” 别 肾 性 和 非 肾 性 血尿 的 重要 依据 。 水 肿 主要 是 由 于 肾脏 对 
钠 排泄 调节 障碍 和 蛋白 排泄 有 关 , 当 肾脏 损害 出 现 蛋白 尿 
伴 对 钠 盐 调节 异常 ,可 以 表现 为 明显 水 肿 , 典 型 的 为 肾病 综 
合 征 。 
肾脏 疾病 根据 不 同 临床 表现 组 合 ,可 分 为 相应 临床 综 
合 征 群 ,包括 :急性 肾炎 综合 征 . 急 性 肾 ( 衰 ) 损 伤 综合 征 、 籽 
病 综合 征 、 急 慢性 小 管 间 质 病 、 肾 血管 性 疾病 、 肾 乳头 坏死 
性 疾病 ,慢性 肾脏 病 (CKD)[ 包 括 终 末 期 肾 衰竭 (ESRD)1。 























慢性 肾脏 病 及 进展 机 制 


CKD 的 临床 特点 是 进展 性 ,目前 广泛 引用 美国 肾脏 病 
基金 会 -肾脏 疾病 生存 质量 临床 实践 指南 (National Kidney 
Foundation-Kidney Disease Outcomes Quality Initiative, 


NKF-K/DOQD 的 定义 :出 现 肾脏 损伤 的 标志 持续 超过 3 


起 始 损伤 
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肾 小 球 损伤 | -- 














里 

肾 小 球 高 压 / | 站 小 填 硕 
必修 球 高 压 /| 星 小 球 硬化 

个 

| 

1 

1 

| 

1 
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蛋白 尿 


性 单位 数 是 减少 


个 月 ,或 籽 小 球 滤 过 率 (glomerular filtration rate, GFR) 低 
于 60mL/min . 1. 73m? 持 续 超过 3 个 月 。 肾脏 损伤 的 标志 
包括 肾脏 病理 学 检查 异常 .肾脏 影像 学 检查 异常 .尿检 异常 
以 及 有 关 肾 脏 疾病 的 血液 检查 异常 。 恨 据 不 同 的 GFR， 
CKD 分 为 五 期 。 由 于 蛋白 尿 本 身 作为 肾脏 病 标志 ,对 肾 用 
疾病 进展 及 心血 管 危险 因素 的 重要 意义 ,在 用 GFR 作 评 估 
时 ,同时 加 用 蛋白 尿 作为 评估 指标 。 

大 多 数 慢 性 肾脏 病 都 呈 进 展 性 ， 表现 为 : 肾 小 球 滤 过 率 
随时 间 而 降低 、 血 肌 栈 缓慢 增高 ,糖尿 病痛 病 患 者 蛋白 尿 
We 济 展 机 制 ( 图 19-1-1) 除 基础 原 发 疾病 未 能 免除 
或 控制 外 ,更 重要 的 是 与 肾脏 自 我 持续 损害 有 关 。 自 我 持 
续 损 害 与 基础 肾 胜 病 无 关 , 是 各 类 怪 胜 病 最 终 进 人 到 终 未 
期 尿毒 症 的 共同 途径 。 其 实质 是 致 炎 因 素 、 致 纤维 化 因素 
交替 作用 下 的 肾 小 球 硬化 、 肾 小 管 间 质 纤维 化 。 当 起 始 的 
致 病因 素 引起 肾 小 球 损伤 后 , 间 分 肾 小 球 发 生硬 化 ,导致 肾 
单位 数目 减少 , 健 存 的 肾 小 球 逐 渐 出 现 肾 小 球 高 压 ` 肾 小 球 
肥大 ,进而 出 现 肾 小 球 损伤 ,并 逐渐 发 生硬 化 , 健 存 的 肾 小 
球 数目 继续 减少 ,如 此 循环 最 终 肾 小 球 完全 消失 。 另 一 方 
面 健 存 的 肾 小 管 发 生 高 代谢 改变 ,并 在 蛋白 尿 .炎症 等 因素 
作用 下 发 生 小 管 间 质 纤 维 化 。 肾 小 管 的 纤维 化 催生 出 无 小 
管 的 性 小 球 ,这 种 小 球 没有 滤 过 功能 ,受到 管 周 毛细 血管 进 
行 性 闭塞 的 影响 ,最 终 也 将 出 现 硬化 改变 。 这 种 由 小 管 损 
伤 介 导 的 健 存 肾 单 位 于 失 是 慢性 肾脏 病 进展 过 程 中 的 又 一 
个 恶性 循环 。 肾 小 球 硬 化 . 肾 小 管 间 质 纤维 化 相互 交织 ` 相 
互 作用 ,最 终 导致 痛 脏 不 可 逆 的 完全 纤维 化 。 
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了 
\ 毛细 血管 阻塞 ~ 


肾 小 管 功能 
及 人 | 
i 数 生 


济 问 质 纤维 化 


肾 小 管 破坏 


19-1-1 慢性 肾脏 病 进 展 的 机 制 


在 CKD 的 进展 过 程 中 ,有 许多 机 制 参与 其 中 ,主要 有 

挫 流 劲 力 党 改变 ,代谢 性 改变 ,氧化 应 激 和 各 种 细胞 因子 的 

产 竺 等 肾脏 自流 动力 党 改变 引起 到 小 球 毛 细 血 管内 压力 
这 黄 可 造成 Ang 卫 .内 皮 索 等 分 泌 过 多 , 致 纤维 化 因子 
了 OF 增加 , 洲 活 氧化 应 激 ; 慑 终 导 敏 星 小 球 肥 大 、 系 膜 细 
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曰 增生 和 细胞 外 基质 增多 ,在 葡萄 糖 代谢 异常 时 这 些 反 应 
过 程 会 被 放大 。 入 球 小 动脉 机 械 压 力 刺激 可 导 和 化 系 腊 细胞 
或 是 突 细胞 局 部 RAS 兴奋 .AngI 和 和 葡萄 糖 转运 子 -1 表达 
增加 ,并 导致 VEGF 表达 增加 、 炎 症 通路 开放 ,使 炎症 趋 化 
因子 .黏附 因子 等 表达 上 调 ,最 终 导致 细胞 外 基质 积聚 、 








CKD 进展 。 另 外 ,NADPH 氧化 酶 也 是 其 中 一 个 重要 的 关 
键 因素 , 它 可 被 Ang 了 ,并 通过 PIP3 的 活化 启动 氧化 应 激 
过 程 。 超 氧化 物 与 其 受 体 结合 可 以 激活 NF-xB, 在 细胞 核 
内 活化 的 NF-kB 与 p63 等 结合 可 促使 细胞 外 基质 的 转 
录 , 同 时 可 产生 很 多 致 纤维 化 因子 、 炎 症 趋 化 因子 .黏附 
因子 ,促进 成 纤维 细胞 的 增生 分 化 ,最 终 参 与 肾脏 纤维 化 
的 进程 。 

由 于 崩 胜 具有 代 偿 功能 ,所 以 临床 表现 比较 隐匿 。 同 
时 ,由 于 肾脏 病 的 基本 病因 难以 根除 、 自 身 免疫 机 制 持续 进 
行 和 最 终结 构 重 塑 的 产生 ,导致 码 胜 病 具有 反复 发 作 性 。 
CKD 的 另 一 重要 特点 是 全 身 相关 性 ,在 CKD 的 中 后 期 ,会 
出 现 一 系列 的 临床 并 发 症 ,特别 是 心 脑 血管 问题 。 许 多 种 
者 常常 在 肾 功能 尚未 进展 至 终 未 期 ,就 因为 心 脑 血管 事件 
的 发 生 而 死亡 。 因 此 临床 上 必须 重视 CKD 患者 的 全 身 问 
题 ,特别 是 心血 管 疾病 (CVD) 的 治疗 。 





五 、CKD 与 CVD 


鼻 性 肾脏 病 患 者 发 生 心血 管 病 的 危险 远 高 于 普通 人 
群 。 在 接受 血 透 或 腹 透 的 患者 中 ,冠状 动脉 病变 的 患 病 
率 达 40%, 左 室 肥厚 的 患 病 率 更 是 高 达 75%。 透 析 患 者 
心血 管 病 的 年 死亡 率 近 9% ,在 矫正 年 龄 .性别 、 种 族 , 糖 
屎 病 等 因素 后 ,透析 患者 心血 管 病 的 死亡 率 是 普通 人 群 
的 10~20 售 。 充血 性 心力 衰竭 在 慢性 肾脏 病 患 者 中 要 
因 训 通 和 群 中 更 带 见 ,是 这 类 地 者 死亡 的 独立 预测 

慢性 肾 胜 病 患 者 心血 管 病 的 危险 因素 有 两 类 ,传统 因 
索 如 :高 龄 ,高 血压 \ 高 血脂 、 胰 岛 素 抵 抗 \ 吸 烟 .不良 的 生活 
方式 等 ,与 普通 人 群 相似 ; 肾脏 疾病 本 身 特有 因素 如 ;蛋白 
尺 ` 细 胞 外 液 容量 高 电解质 紊乱 .贫血 .甲状 旁 腺 功能 序 
进 \ 血 管 钙 化 、 高 同型 半 腕 和 氮 酸 血 症 等 。 一 些 新 的 危险 因素 
也 浙 为 人 所 知 ,如 炎症 ,氧化 应 激 . 终 未 糖 基 化 产物 .不 对 称 
性 二 甲 精 氨 酸 、 内 皮 细胞 功能 不 全 CNO 合成 障碍 .血管 平 
沿 机 细胞 增生 方式 改变 、 血 管 生成 作用 减低 ,活化 凝血 . 增 
加 细胞 务 附 到 血管 壁 ) 等 。 此 外 ,透析 本 身 的 问题 如 ;动静 
脉 内 瘘 、 透 析 不 充分 透析 材料 的 生物 不 相 容 .感染 等 也 是 
独特 的 重要 危险 因素 。 

在 慢性 骨 胜 病 的 进程 中 , 心 肾 交 互 作用 , 肾 衰竭 加 重 了 
心 衰 ,而 心 训 加 速 了 慢性 肾脏 病 的 进展 。 在 肾 大 切 模型 中 ， 
健 存 肾 单位 肥大 , 若 同时 合并 心 梗 而 诱发 心 衰 ,这 种 肥大 程 
度 将 加 重 ,从 而 预示 着 慢性 肾脏 病 的 加 速 进展 。 而 心 衰 的 
根本 机 制 在 于 肾脏 不 能 排出 过 多 的 水 钠 。 心 训 患 者 的 存活 
率 随 着 肾 小 球 滤 过 率 的 降低 而 降低 。 

心 昌 交互 的 典型 即 心 肾 综合 征 (cardiorenal syndrome)， 
是 在 失 代 偿 心 衰 时 出 现 的 肾 小 球 滤 过 率 的 降低 ,目前 尚未 
有 统一 的 定义 。 有 人 认为 由 肾 血管 收缩 引起 尿素 氨 升 高 、 
血 员 本 上 升 超过 0. 3mg/dl, 就 能 诊断 心 肾 综合 征 ,其 他 的 

















第 一 章 总 论 


特征 还 包括 利尿 药 抵 抗 的 水 钠 浇 留 以 及 大 多 数 人 收缩 压 不 
低 于 160mmHg, 以 有 别 于 心 源 性 休克 。 心 肾 综 合 征 的 发 
病 机 制 主要 有 三 个 方面 :神经 体液 调节 异常 (水 钠 代谢 的 调 
节 激 素 失 衡 )、 血 流动 力学 异常 (包括 全 身 性 血 流动 力学 异 
常 及 肾 内 血 流动 力学 异常 ) 以 及 前 两 者 引起 的 肾脏 低 氧 与 








包括 病因 诊断 ,病理 诊断 和 疾病 分 期 诊断 。 在 病因 诊 内 


断 时 要 注重 既往 肾脏 病史 、 全 身 疾病 史 、 药 物 使 用 史 等 ;在 图 | 


病理 上 除了 明确 基本 病理 类 型 外 ,还 需要 评估 活动 性 指标 ; 
病 期 诊断 主要 是 CKD 的 分 期 诊断 。 

根据 患者 的 病史 ,症状 及 体征 ,并 辅 以 实验 室 检 查 和 
特殊 检查 ,可 以 作出 正确 诊断 。 要 注意 的 是 ,症状 的 严重 
程度 不 一 定 与 肾 功 能 损害 程度 相符 ,如 在 微小 病变 (类 脂 


之 在 肾 硬化 时 ,患者 可 无 明显 症状 而 肾 功能 已 受 严 重 
损害 。 

在 肾脏 病 的 临床 检查 中 , 尿 液 检 查 有 重要 意义 ,可 以 判 
断 蛋 白 尿 、 血 尿 的 有 无 、 明 确 类 型 \ 性 质 以 及 定量。 对 早期 
肾脏 病 的 第 查 、 鉴 别 诊断 ,疗效 判断 ,危险 因素 评估 及 预后 
等 起 重要 作用 。 

临床 上 常用 的 肾 功 能 测定 如 下 : 

(一 ) 清除 率 测定 ” 系 指 悄 脏 在 单位 时 间 内 清除 血浆 
中 某 一 物质 的 能 力 , 推 算出 肾 胜 每 分 钟 能 清除 多 少 昔 升 
血浆 中 的 该 物质 ,并 以 标准 体 表面 积 纠正 ,用 于 测定 肾 小 
球 滤 过 率 。 菊 粉 清除 率 比 较 准 确 , 可 作为 金 标准 ,但 操作 
较 繁 ,有 时 可 应 用 放射 核 素 如 2 锝 DTPA、Y 铬 EDTA、 
3 碘 油 影 酸 钠 (至 ITNa-io-thalamate) 等 方法 。 除 常规 检测 
血 肌 醋 、.BUN\ 内 生 肌 醋 清 除 率 外 ,临床 越 来 越 多 采用 估 
计 的 肾 小 球 涉 过 率 (eGFR) 公 式 来 评估 ,如 MDRD、C-G、 
MDRD-EPI 等 ,这 些 公 式 在 中 国人 群 中 的 适用 性 也 在 不 断 
地 得 到 验证 。 

(二 ) 肾 血 流量 测定 ”临床 上 常 应 用 对 氨 马 尿酸 法 . 坚 
血 流 中 对 氨 马 尿酸 除 自 肾 小 球 滤 出 外 .其 余 几 乎 全 部 可 被 
近 曲 小 管 分 泌 , 由 于 用 化 学 法 测定 较 烦 琐 , 目 前 多 以 写 工 邻 
碘 马 尿酸 测定 肾 血浆 流量 ,正常 值 为 600 一 800ml min。 

其 他 测定 肾 血 流 重 方 法 有 :应 用 其 他 放射 核 索 ( 如 锝 ) 
注射 以 后 从 体外 测定 肾 区 脉冲 数 后 计算 而 得 .应 用 多 普 勒 
超声 扫描 法 以 及 PET 方法 等 。 

(三 ) 稀释 浓缩 试验 ”最 简单 的 是 用 测定 尿 比 重 方法 。 

测定 尿 中 渗透 浓度 可 更 好 地 反映 肾脏 稀 缩 功能 。 
在 尿 中 不 含 过 多 和 蛋白、 葡 葡 糖 . 以 及 外 源 性 溶质 包括 甘 态 
障 、 造 影 剂 等 时 , 尿 比重 与 尿 渗透 压 比 例 极为 固定 。 一 般 尿 
比重 在 1.000~1. 001 之 间 时 , 怀 OmOsm (kg。 
H:00), 此 值 为 肾脏 可 能 达到 的 最 大 稀释 能 力 ; 尿 比重 在 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


1.010 时 , 尿 渗透 压 为 300mOsm/(kg， Hz O) ,该 值 与 正常 
血 渗透 压 浓度 较 相 近 ; 尿 比重 1.020 时 , 尿 渗透 压 为 
800mOsm/(kg， HsO 〇 ), 常 表示 肾脏 已 能 对 尿 液 进行 充分 
浓缩 。 

临床 上 通常 测定 自由 水 廓 清 (free water clearance， 
CH2: O) 值 来 反映 肾脏 对 水 负荷 的 处 理 能 力 即 稀释 功能 , 常 
用 下 列 公式 来 表示 : 











_Ucev XV 
Posu 

其 中 V 为 单位 时 间 内 尿 量 ,Uosv 为 尿 中 渗透 压 , Posm 
即 血 渗透 压 。CH:O 〇 越 高 表示 稀释 功能 越 好 。 

(四 ) 尿酸 化 功能 检查 “最 简单 为 测定 尿 pH。 在 有 
酸 中 毒 时 尿 pH>5.5 者 常 表示 肾脏 有 酸化 功能 障碍 。 

尿 总 酸 排泄 包括 可 滴定 酸 、 氨 的 排出 总 量 与 尿 中 排出 
HCO5 之 差 ,在 肾脏 疾病 时 决定 总 酸 排泄 的 各 成 分 可 以 排 
泄 不 正常 。 除 测定 上 述 三 成 分 值 以 外 ,测定 尿 阴离子 间 陈 
(urine anion gap) 可 以 有 助 诊 断 。 

(五 ) 其 他 辅助 检查 为 进一步 明确 泌尿 系统 疾病 的 
诊断 ,可 以 根据 湖 要 作 尿 液 培养 . 尿 路 平 片 .静脉 及 逆行 肾 
乡 \ 膀 胶 镜 检查 等 。 对 于 器 械 操 作 , 要 注意 避免 继 发 泌 
放射 性 核 索 痛 图 及 肾脏 扫描 ,对 分 侧 肾 排 泄 
定 和 诊断 肾脏 肿瘤 、 梗 死 及 尿 路 梗阻 等 均 有 帮助 。 
超声 波 检查 在 诊断 肾 胜 囊肿 ,肿瘤 、 泌 尿道 畸形 以 及 鉴别 
急 、 慢 性 籽 豪 竭 有 效 , 应 用 日 益 广泛 , 且 可 在 不 宜 应 用 造影 
剂 者 中 施行 。 目 前 电子 计算 机 断层 扫描 (CT) 在 国内 大 城 
市 中 应 用 颇 多 ,可 以 取得 肾脏 在 不 同 层次 的 横断 面 影像 ,对 
肾 胜 肿块 , 瘤 肿 .将 周 病变 等 有 较 高 的 分 辨 率 。 磁 共振 显 像 
(magnetic resonance imaging,MRD 综 合 了 超声 和 CT 技术 
的 无 电离 ,无 损伤 优点 ,不 需要 造影 剂 , 显 像 清晰 、 分 辩 率 
高 ,但 价格 昂贵 。 

(六 ) 肾脏 活 组 织 检查 ”目前 已 广泛 开展 ,提高 了 肾 实 
质 疾患 诊断 的 正确 性 ,并 有 利于 选择 合适 的 治疗 方案 及 预 
后 的 评估 。 随 着 免疫 学 发 展 以 及 分 子 生 物 学 技术 的 进步 ， 
队 对 肾 胜 免疫 性 疾病 发 病 机 制 有 更 深入 的 了 解 外 ,对 肾 小 





CH;2:0=V— Cosm=V 






















七 、 紧 腑 病 的 治疗 


性 及 病 的 治疗 首要 为 对 因 治 疗 。 对 于 急 慢 性 最 脏 病 要 
分 曾子 以 不 同 原则 ,前 者 以 挽救 患者 生命 .恢复 邮 功 能 为 主 
要 目标 :后 省 这 病 进 展 ,控制 并 发 症 为 主要 内 容 。 










团 相 关 . 特 别 是 禄 尿 病 
:| 秩 贷 掉 成 治疗 .现在 认为 蛋白 尿 在 被 肾 小 管 重 


吸收 后 可 通过 一 系列 反应 导致 小 管 间 质 纤维 化 ;强调 RAS 
阻 断 的 重要 性 ,因为 在 CKD 发 病 机 制 过 程 中 存在 RAS 激 
活 , 但 在 临床 应 用 过 程 中 应 注意 肾 小 球 滤 过 率 下 降 和 血 
钾 升 高 。 其 他 包括 纠正 水 、 电 解 质 和 酸 碱 平衡 失调 ;纠正 
贫血 和 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 ; 降 脂 、 降 尿酸 ;饮食 蛋 
白 的 控制 ;营养 不 良 的 纠正 等 。 在 CKD 的 各 个 阶段 ,中 医 
药 治疗 有 其 独特 地 位 ,但 要 注意 中 药 的 肾脏 不 良 作用 。 
对 于 已 进入 ESRD 患者 要 适时 选择 合理 的 肾脏 蔡 代 治疗 





方式 。 


入 、 肾脏 病 展 望 


虹 脏 病 学 在 最 近 二 ,三 十 年 发 展 迅速 ,对 肾脏 病 病 
因 的 认识 .发 病 机 制 的 了 解 以 及 随 之 而 来 的 新 诊断 和 治 
疗 方法 等 都 取得 很 大 进展 。 到 目前 为 止 ， 针对 终 末 期 和 
塞 竭 的 肾脏 兰 代 疗法 仍然 是 所 有 器 官 将 代 疗 法 中 最 成 
功 的 治疗 ,使 尿毒 证 患者 的 生存 与 生活 质量 有 了 根本 的 
变化 。 

随 着 糖尿 病 、 高 血压 等 发 病 率 的 增加 ,所 导致 的 晴 损 害 
人 群 的 数量 也 在 上 升 ,日 前 中 国 CKD 人 群 的 感 病 率 已 与 世 
界 水 平 相当 。 由 于 整个 CKD 人 群 的 不 断 增加 ,进入 到 终 末 
期 的 CKD 患者 数量 剧 增 。 在 欧美 等 发 达 国 家 糖尿病、 名 
血压 已 成 为 终 未 期 肾 训 竟 的 最 主要 原 央 ,国内 日 前 虽然 还 
是 以 IgA 肾病 为 代表 的 肾 小 球 疾病 占 首位 ,但 有 限 的 透析 
登记 数据 告诉 我 们 ,糖尿 病 、 高 血压 所 致 的 ESRD 每 年 在 上 
升 。 更 为 严重 的 是 ,国内 对 此 的 知晓 率 非常 低 ,全 社会 重视 
程度 还 远 远 不 够 。 

得 益 于 材料 和 技术 的 进步 ,血液 净化 领域 的 进展 非常 
快 ,连续 性 肾脏 替代 治疗 (CRRT) 的 应 用 ， 使 一 些 有 严重 血 
流动 力学 障碍 的 虫 者 (包括 各 种 多 胜 器 功能 衰竭) 也 得 到 F 
有 效 治疗 ,目前 已 广泛 开展 。 血 浆 净 化 在 临床 应 用 的 领域 
也 越 来 越 广泛 ,所 治疗 疾病 的 病 种 数 和 患者 数 都 在 增加 。 
维持 性 血液 透析 的 趋势 可 能 是 向 家 庭 化 的 方向 发 展 。 腹膜 
透析 的 推广 应 该 更 符合 中 国 的 国情 。 

肾脏 病 病因 和 发 病 机 制 的 研究 ,仍然 有 许多 尚未 了 解 。 
通过 对 明确 的 遗传 性 肾炎 家 系 的 研究 ,对 某 些 基因 变 蜡 所 
致 蛋 白 缺陷 导致 最 炎 有 了 明确 的 认识 ;也 发 现 足 细胞 上 M 
型 兢 脂 酶 A 受 体 作为 抗原 是 膜 性 肾病 的 可 能 发 病原 因 ; 但 
对 大 多 数 所 谓 的 原 发 性 肾 小 球 肾炎 的 发 病 机 制 和 病因 尚未 
有 突破 性 进展 ,比如 IEA 肾病 。 因 此 缺乏 病因 学 的 针对 性 
治疗 。 

在 延缓 慑 脏 病 进展 方面 ,虽然 现在 有 很 多 治疗 手段 包 
白 降 压 , 峰 组 和 白 尿 . 降 脂 等 ,也 取得 了 一 定 的 疗效 .但 僧 有 相 










CKD 的 许多 并 发 症 , 如 贫血 ` 代 谢 性 骨 病 ,CVD 等 的 预防 
和 渗 疗 也 有 取得 相当 成 绩 。 如 新 型 红细胞 生成 刺激 剂 (ESA) 








的 研制 和 应 用 、 新 型 无 钙 降 磷 药物 的 开发 应 用 、 新 型 维生素 
了 拟 似 剂 ,新 型 降 压 、 降 糖 药物 等 ,为 CKD 各 种 合并 证 的 治 
疗 提供 了 更 多 的 手段 和 选择 ,但 仍 有 大 量 问题 有 待 解决 。 
AKI 常 常 发 生 在 全 身 严重 病变 背景 下 ,如 弥散 性 血管 内 凝 
血 等 ,肾脏 替代 治疗 虽 有 进展 但 还 是 存在 很 多 问题 ,需要 我 
们 对 生物 人 工 肾 等 做 更 深入 的 研究 。 
近年 来 ,在 肾脏 病 及 其 相关 领域 ,国际 肾脏 病 学 界 依据 
大 量 循 证 医学 证 据 ,提出 了 许多 指南 ， 内 容 涵盖 :慢性 肾脏 
病 - 矿 物质 和 上 骨 异 常 (CKD-MBD) 肾 性 贫血 、AKICKD、 透 
析 ( 血 透 及 腹 透 ) 及 肾 移植 等 。 这 些 不 同 的 指南 为 我 们 临 
床 实践 提供 了 有 价值 的 参考 ， 但 大 多 数 指南 的 循 证 依据 
缺乏 国人 的 资料 和 经 验 ,指南 所 提出 的 诊断 ,分 期 标准 、 
评价 依据 、 生 物 标志 物 的 应 用 、 推 荐 的 治 疗 方法 等 是 否 完 
全 适合 国人 ,有 待 验证 。 更 重要 的 是 ,中 国 肾脏 病 学 界 应 
sO Ee 
积极 开展 大 规模 、 多 中 心 、 Wee 期 望 
在 不 远 的 将 来 ,国际 新 指南 的 制定 或 现 有 指南 的 完善 .更 
新 中 有 我 们 国人 的 资料 ,甚至 提出 中 国人 自己 的 各 种 
指南 。 
中 国 的 透析 登记 开始 有 十 多 年 ,但 仅 在 少数 几 个 地 方 
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第 一 节 ”急性 肾 损 伤 


滕 杰 ” 丁 小 强 


急性 肾 损 伤 (acute kidney injury, AKD 是 由 各 种 病因 
引起 短 时 间 内 肾 功能 快速 减退 而 导致 的 临床 综合 征 , 表 
现 为 背 小 球 滤 过 率 (glomerular filtration rate, GFR) 下 






质 产 物 如 肌 了 本、 尿素 氮 等 灌 留 ,水 、 电 和 解 
乱 , 重 者 出 现 多 系统 并 发 症 。AKI 是 涉 





及 临床 各 科 的 











见 危 重病 症 .其 发 病 率 在 综合 性 医院 为 
3%~~10% ,在 重症 监护 病房 为 30% ~ 60%, 危 重 AK1l 
患者 死亡 率 高 达 30% 一 80% ,存活 患者 约 50 色 遗留 永 
久 性 肾 功 能 减退 ,部 分 名 要 终身 透析 ,防治 形势 十 分 
严峻 。 


AKI 以 往 称 为 急性 肾 误 竭 .近年 来 研究 证 实 轻 度 肾 
切 能 急性 减退 即 可 导 敏 患者 病死 率 明 显 增加 . 故 将 急性 
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得 到 了 坚持 ,目前 刚 起 步 的 全 国 性 透析 登记 工作 有 划时代 
的 意义 ,质量 和 坚持 是 该 项 工作 的 生命 力 。 

总 而 言 之 ,肾脏 疾病 已 成 为 当前 严重 的 医学 和 社会 问 
题 ,重视 对 它 的 认识 .不断 的 研究 和 探讨 不 仅 是 医学 界 义 不 
容 辞 的 责任 ,也 是 对 全 社会 应 尽 的 义务 。 
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急性 肾 损伤 


峭 衰 竟 改 称 为 AKI, 期 望 能 在 疾病 早期 识别 ,并 进行 有 效 
干预。 


【病因 】 

AKI 有 广义 和 狭义 之 分 ,广义 AKI 可 分 为 肾 前 性 、 
肾 性 和 肾 后 性 三 类 。 狭 义 AKI 仅 指 急性 肾 小 管 坏死 
是 AK1 最 常见 类 型 , 约 
占 全 部 AKI 的 75% 一 80% .通常 由 缺 租 或 痛 毒 性 因素 
所 致 。 

(一 ) 肾 前 性 AKI 病因 “” 肾 前 性 ARI 又 称 肾 前 性 气质 
血 症 . 指 各 种 原因 引起 的 肉 脏 血 流 灌注 降低 丘 开 的 缺 血 特 : 
肾 损 伤 . 约 占 AKI 的 55 叹 .是 ATN 最 常见 病因 。 缺 血 竹 
肾 损 伤 分 为 四 个 阶段 :起 始 期 .进展 期 .持续 期 六 恢复 期 
常见 病因 包括 有 效 血 容量 不 是 低 、 全 号 而 管 扩 
张 、 肾 血管 收缩 各自 主 调节 反应 障 但 等 五 大 类 ， 见 表 19 
2 









(acute tubular necrosis, ATN), 
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表 19-2-1 


肾 前 性 急性 肾 损 伤 主要 病因 





分 类 


常见 病因 








有 效 血 容 量 不 足 











@ 出 血 ! 外 伤 .手术 、 产 后 .出 血性 疾病 ;加 胃 肠 道 体液 丢失 :呕吐 、 股 演 \ 引 流 ;@ 痛 胜 液体 


丢失 ;利尿 药 应 用 过 度 、 尿 崩 症 .肾上腺 皮质 功能 不 全 ;四 皮肤 黏膜 体液 等 失 :烧伤 、 高 热 ; 
使 向 细胞 外 液 转移 :胰腺 炎 、 挤 压 综合 征 \ 低 白 蛋 白 血 症 


心 排 血 量 降低 
全 身 血 管 扩张 
肾 血管 收缩 





(二 ) 肾 性 AKI 病因 肾 性 AKI 由 各 种 原因 导致 的 肾 
单位 和 间 质 ,血管 损伤 所 致 。 以 肾 缺 血 和 肾 毒性 物质 导致 
肾 小 管 上 皮 细 胞 损伤 (如 ATN) 最 为 常见 ,其 他 还 包括 急性 
间 质 性 肾炎 、 肾 小 球 疾病 、 血 管 疾病 和 肾 移 植 排 异 反 应 等 五 
大 类 , 约 占 AKI 的 40%。 见 表 19-2-2。 

肾 毒性 ATN 由 各 种 肾 毒性 物质 引起 ,包括 外 源 性 及 内 
源 性 毒素 。 肾 脏 血 供 丰富 , 且 可 通过 逆流 倍增 机 制 及 特殊 转 


表 19-2-2 
分 类 


Q@ 心 脏 疾病 :心肌 病 、 捧 膜 病 、 心 包 炎 ,心律 失常 @@ 肺 动脉 高 压 、 肺 栓塞 ; @ 正 压 机 械 通 气 
@ 药 物 : 降 压 药 、 麻 醇 药 ;@ 乳 针 


血 症 ;@ 肝 硬化 失 代 偿 期 ( 肝 肾 综合 征 ) ;名 过 敏 反应 
Q@ 药 物 :肾上腺 案 、 去 甲 凤 上 了 腺 索 、 麦 角 胺 ;@ 高 钙 血 症 ;@ 脓 毒 血 症 
肾 血 流 自主 调节 反应 障碍 。 血管 紧张 素 续 换 酶 扩 制 药 、 血 管 紧 张 环 受 体 撒 抗 药 , 非 久 体 类 抗 炎 药 环 租 


运 子 使 肾 鹏 质问 质 和 小 管 腔 内 毒性 物质 浓度 增高 数 十 倍 ,小 
管 上 皮 细 胞 的 代谢 作用 还 可 使 某 此 毒素 转化 为 毒性 更 强 的 
代谢 物 , 均 易 造成 小 管 上 皮 细胞 损伤 。 肾 毒性 ATN 发 生机 
制 主要 与 直接 小 管 损伤 . 肾 内 血管 收缩 \ 肾 小 管 恒 阻 等 有 关 。 
外 源 狂 肾 毒 夫 以 药物 最 为 常见 ,近年 来 一 些 新 型 抗生素 和 抗 
肿瘤 药物 引起 的 蚜 迁 性 ATN 日 益 增多 ,其 次 为 重 届 、 化 学 
毒物 .生物 毒素 及 微生物 感染 等 。 见 表 19-2-3, 表 1924。 






肾 性 急性 肾 损伤 主要 病因 


常见 病因 





肾 血 管 疾病 
受 压 


肾 小 球 疾病 和 肾脏 微血管 


加 生动 脉 :血栓 形成 . 粥 样 硬化 班 块 .主动 肪 夹层 \ 天 动脉 炎 ; 四 肾 衣 脉 :血栓 形成 , 菠 肪 


人 炎症 :急性 或 急 进 性 肾 小 球 肾炎 、 介 性 肾 小 球 肾炎 刍 性 发 作 、 狼 辣 性 肾炎 等 ;四 微血管 


疾病 病 : 深 血性 尿毒 症 综合 征 、 血 栓 性 血小板 减少 性 紫癜 、 弥 散 性 血管 内 凝血 ; @ 血 管 痉挛 ; 恶 
性 高 血压 ,先兆 子 痛 、 高 钙 血 症 、 硬 皮 病 


急性 间 质 性 炎症 


急性 肾 小 管 坏死 
肾 移 植 排 异 反应 


QD 过 敏 性 间 质 性 绷 炎 :如 药物 、 食 物 有 毒物 质 等 ;加 感染 : 细 茵 ,病毒 .真菌 等 ; 图 肿瘤 浸 
润 :淋巴 瘤 ` 白 血 病 类 肉瘤 等 


有 缺 血性 : 肾 前 性 AKI 持续 发 展 ;@) 外 源 性 毒素 ;@@ 内 源 性 毒 未 


下 邦 S 


CC 


表 19-2-3 引起 急性 肾 小 管 坏死 的 主要 外 源 性 肾 毒 性 物质 


分 类 








常见 肾 毒性 物质 





肾 毒 性 药物 


咪 胶 等 
工业 毒物 










生物 毒素 
微生物 毒素 及 ”严重 细菌 感 
其 代 澳 产物 


强暴 注 





: 金 葡 菌 月 毒 症 、 莉 
出 血 热 . 钩 端 绿 旋 体 病 等 


纪 抗 菌 药物 :a. 氨基 糖 葡 类 抗生素 :b. 糖 肽 
等 ic 两 性 霉 素 Bid 磺胺 类 药 :磺胺 喀 院 
裂 霉 素 等 ; 字 免 疫 抑 制剂 : 环 孢 索 、 他 克 责 
镇 痛 药 、 麻 醉 药 ( 氨 饭 醚 .加 此 乙 醚 等 )、 右 旋 交 








重金属: 冬 、 饥 种. 铀 . 铬 、 锂 、 锁 \ 馆 ` 钢 . 钳 、 铀 
醇 , 气 仿 等 ;他 杀菌 消毒 剂 , 甲 酚 \ 间 茉 二 队 ,甲醛 等 ;四 杀 虫 剂 及 除草 剂 :有 机 磷 、 百 草 枯 、 毒 也 强 等 
革 叹 等 


< 阴性 杆菌 月 每 症 、 军 团 菌 感染 .走兽 感染、 重症 病毒 4 








类 抗生素 : 黏 苗 素 、 多 夭 菌 素 、 万 古 父 索 、 第 一 代 头 列 菌 过 
;@@ 对 比 剂 (造影 剂 ); 四 肿瘤 化 疗 药物 : 顺 铂 、 申 气 曙 叭 、 丝 
短 胺 ;加 利 隶 药 ; 求 利尿 药 ;@ 上 其 他 药物 : 非 伴 体 类 解 热 
大 剂量 甘 铝 酵 、 革 油 注射 液 、 安 非 他 明 、 海 洛 因 、 甲 你 














等 ! 四 化 合 物 , 包 化物, 四 氧化 碳 、 甲 酶 . 甲 荣 \ 乙 燃 一 


梁 如 流行 性 
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表 19-2-4 引起 急性 肾 小 管 坏死 的 主要 内 源 性 肾 毒性 物质 
肾 毒性 物质 及 病因 分 类 常见 临床 疾病 及 诱因 
肌 红 蛋白 
肌肉 损伤 
肌肉 运动 过 度 
肌肉 缺 血 :) ,大 血管 损伤 (血栓 栓塞 .动脉 夹层 ) 
代谢 性 疾病 低 外 1 es 血 症 、 低 钠 血 症 、 高 钠 血 症 \ 糖 尿 病 融 症 酸 中 毒 、i 
单 核 细胞 增多 症 、 EE 团 菌 病 、 破 伤风 











\ 低 温 











创 伤 、 电 休克 











药物 ls 因 、3- 羟 打 -3 甲 基 成 二 # A(HMG CoA) -还原 酶 抑制 剂 、 茶 丙胺、 茶 环 已 哌 啶 .麦角 
酸 二 乙酰 胺 ,二 醋 吗 啡 (海洛因 ) .美沙 丽 , 大 剂量 水 杨 酸 、 琥 珀 栈 胆 碱 
多 发 性 贞 炎 、 皮 肌 炎 


















肌 人 磷酸 化 酶 缺乏 , 克 酸 果 裙 激酶 缺乏 、 肉 焉 十 六 烷 基 转 移 酶 缺乏 、 肌 腺 并 琶 脱 所 酶 缺乏 
输血 反应 

感染 及 毒 索 汇 奖 ,毒蛇 咬 伤 \ 梭 状 芽 胞 杆菌 感 炎 ( 破 伤风 )、 毒 蝴 蛛 咬 伤 

药物 及 化 学 物质 节 胺 、 砷 化 三 迄 、 看 豆 、 肝 匠 达 嗪 , 舍 尼 丁 \ 玮 基 多 巴 、 茶 酚 、 甲 酚 、 夫 三 醇 

遗传 性 疾病 A 血红 蛋白 尿 

机 佐 性 损伤 机 械 汶 膜 、 体 外 逢 环 、 微 血管 病 性 溶血 性 贫血 、 蒸 馆 水 综合 征 ( 欧 脉 注射 .经 尿道 前 列 腺 切除 
术 ) 

高 尿酸 血 症 伴 高 尿酸 尿 





原 发 性 尿酸 生成 增多 次 黄 呆 叭 - 乌 咕 叭 磷酸 核 笑 转移 酶 缺乏 
继 发 性 尿 屋 生成 增多 。 恶性 肿 交 化 疗 (特别 是 淋巴 增殖 性 疾病 和 骨 册 增 生性 疾病 ) 


混合 性 因素 骨 馆 瘤 轻 链 、 草 酸 盐 (如 乙 二 醇 毒性 ) .肿瘤 溶 解 产物 






上 (一 ) 缺 血 性 肾 损 伤 

引起 的 溶血 尿毒 六 所 1.GFR 下 降 机 制 ATN 患者 GRF 显著 降低 的 主要 

(三 ) 肾 后 性 AKI 病因 “ 肾 后 性 AKI 是 ee 尿 吕 和 模 原因 是 肾 小 管 损伤 、 血 流动 力学 异常 及 炎症 ， 肾脏 灌注 减 

肯 , 双 侧 尿 路 梗阻 或 拔 立 肾 单 侧 尿 路 便 阻 均 可 致 最 后 性 。” 少 和 炎症 均 可 加 重 小 管 损伤 ,小 管 损伤 引起 小 球 滤 过 液 反 

AKI, 约 占 AKI 的 5%。 梗 阻 可 发 生 在 从 好 二 到 尿道 的 尿 。 漏 和 小 管内 阻塞 。 辟 内 血管 收缩 降低 肾 小 球 内 毛细 血管 静 

路 任何 部 位 。 常 见 原因 包括 结 在 、 肿 注 、 租 列 腺 肥大 好 昌 水 压 和 血 奖 流 僵 ,从 而 直接 导致 GFR 下 降 。 

头 坏 死 . 血 凝 块 以 及 腹膜 后 疾病 等 ,腹膜 后 疾病 后 者 包括 腹 (1) 时 小 管 阻塞 党 说 : 指 坏 死 小 管 上 皮 细 胞 及 微 绒毛 

masini ae De 楼 阻 主要 是 指 下 L 焦 白 、 肌 红 华 白 等 阻 宕 肾 小 管 ,导致 
:膀胱 酸 盐 隔音 洛 书 、 仅 胺 类 汗 拨 蝶 :内 压 升 高 .继而 使 肾 小 球 衷 内 压 升 高 ， 

半径 钾 等 可 时 小 管内 形成 结 各 . 导 敏 肾 小 管 












































| 除 玉 

相 阳 。 指 小 管 王 皮 受 损 后 末 死 .脱落 , 肾 小 管 
:与 民 问 质 直 接 相 通 . 致 使 小 管 

【发 病 机 制 】 腔 中 原 永 液 反 流 至 性 间 质 .引起 明 间 质 水 种 ,压迫 消 单 位 ， 








不 同 病 内 AKI 的 发 病 机 制 不 同形 前 性 AKI 是 肾 灌 加重 俑 缺 血 ,使 GER 进一步 降低 ， 
证 减少 导 敏 符 流 动力 学 介 导 的 GER 降低 ,如 果 肾 灌注 43) 管 球 反 馈 机 制 : 全 | [i 
能 在 6 小 寺内 纠正 , 则 血 黎 损 伤 可 以 逆转 , 珍 功 小管 损伤 ,致使 该 自明 
能 电 可 迅速 焦 复 。 闫 低 :持续 . 则 小 管 上皮 细胞 明显 损 铀 、 涝 浓度 增加 i 
伤 ,继而 发 展 为 ATN。 不 辣 病 因 、 不 同 病 理 损害 类 型 ATN 
可 以 有 不 同 的 始 动 机 制 和 持续 发 展 因素 .但 均 涉 及 GFR 下 BL 慷 增 加 GFR 下 降 。 疹 小 管 血 供 
降 及 小 管 寺 皮 细 胞 损伤 两 个 方面 。 奈 性 物质 所 敏 ATN. 大 进步 降低 。 
多 发 生 在 多 去 合作 用 基础 于 .如 老年 、 合 并 糖尿 病 等 ， GD 肾 和 流动 力学 改变 :严重 血 容量 不 是 时 , 肾 血 流量 
葵 有 缺 血 铂 闪 索 参 与 明 最 减少 .入 球 小 动脉 收缩 .使 肾 灌 注 夺 明显 降低 .引起 情 






素 引 起 急性 肾 
明显 减少 , 管 腔 
注 感应 引起 入 球 小 动脉 
、 开 增加 ,使 人 球 小 动脉 
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皮质 缺 血 和 ATN。 此 时 即使 迅速 扩容 使 肾 血 流量 增加 ， 
GFR 仍 不 能 恢复 ,提示 在 ATN 早期 ,就 存在 肾 内 血 流动 力 
学 改变 和 肾 血 流 分 布 异 常 。 缺 血 后 肾 血 流动 力学 紊乱 发 生 
机 制 尚 不 清楚 ,可 能 与 肾 交 感 神经 活性 增强 引起 涌 血 管 收 
缩 . 肾 组 织 内 肾 素 - 血 管 紧张 素 系 统 激活 、 肾 内 前 列 腺 素 系 
统 失衡 .内 皮 损 伤 使 内 皮 素 产 生 增 多 及 一 氧化 氮 产 生 减 少 
等 有 关 。 生 理 状况 下 ,肾脏 外 太 氧 分 压 较 低 , 缺 血 再 灌注 后 
肾 皮质 和 乳头 部 位 氧 分 压 有 所 改善 ,但 外 侯 氧 分 压 仍 较 低 ， 
。 故 缺 血性 肯 损 伤 以 外 歼 部 位 最 为 严重 。 髓 质 淤血 缺 氧 首先 

| 影响 祥 升 支 粗 段 肾 小 管 细 胞 血 供 , 由 于 祥 升 支 粗 段 是 高 耗 
| 能 区 ,对 缺 氧 异常 敏感 。 祥 升 支 粗 段 损伤 可 使 TH 糖 蛋白 
易 在 粗 段 中 沉积 ,引起 远 端 小 管 腔 阻 塞 及 管 腔 液 外 溢 , 故 蓄 
质 淤血 可 能 也 是 缺 血性 ATN 重要 发 病 机 制 之 一 。 

迄今 尚 难 用 一 个 学 说 来 解释 ATN 的 全 部 现象 ,各 学 
说 之 间 是 相互 联系 和 交错 发 生 的 。 

2. 缺 血 性 肾 损 伤 的 细胞 生物 学 改变 ” 缺 氧 是 导致 小 
管 上 皮 细胞 功能 异常 的 根本 原因 。 缺 血 首先 引起 细胞 
ATP 储存 减少 ,并 继 发 一 系列 生化 改变 ,如 ATP 消耗 、 细 
胞 内 游离 钙 离 子 增加 \ 大 熏 氧 自由 基 生 成 .细胞 内 酸 中 毒 、 
多 种 磷脂 酶 激活 、 细 胞 骨架 损伤 等 。 缺 血性 或 中 毒性 AIN 
恢复 期 , 随 着 坏死 小 管 上 皮 细胞 被 清除 ,小 管 细胞 再 生 及 小 
管 完整 性 逐渐 修复 , 展 功能 逐步 恢复 。 小 管 上 皮 细 胞 的 再 
许多 因素 影响 ,如 表皮 生长 因子 .转化 生长 因 
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ATN 动物 模型 中 发 现 ,给 予 上 述 生 长 因子 ,可 促 
进 细 胸 再 生 , 加 快 坚 功能 恢复 。 

(二 ) 急性 肾 毒性 损伤 ” 肾 毒 性 物质 可 引起 肾 小 管 直 
接 及 问 接 损伤 。 老 年 .糖尿 病 、 低 血压 及 有 效 血 容量 不 足 
(如 充血 性 心力 衰 竟 . 肝 硬化 、 低 白 蛋白 血 症 )、 原先 存在 慢 
性 皮 脏 病 、 同 时 合用 其 他 毒性 药物 患者 对 肾 毒 性 药物 更 为 
敏感 。 

造影 剂 .环抱 来 .他 克 英 司 , 非 华 体 类 抗 炎 药 等 可 引起 
性 肾 损 伤 。 表 现 为 肾 血 流量 及 









怪 内 









GER 者 小 管 细胞 坏死 。 造 影 剂 还 可 通过 产 
生活 性 激 ,直接 损伤 小 管 上 皮 细 胞 。 





过 小 皮 细胞 直接 毒性 
作用 及 3 N。 旨 基 糖 背 类 抗生素 可 
着 积 在 小 管 上 皮 细 胞 内 ,引起 局 部 氧化 应 激 及 细胞 损伤 ,最 
终 引 起 ATN， 两 性 短 素 中 可 直接 损伤 近 端 肾 小 管 上 皮 细 
胞 及 引起 并 内 血管 收缩 导致 剂量 依赖 性 AKI。 顺 铀 、 卡 铂 
出 人 , 常 伴 有 低 钾 、 低 镁 血 症 ， 

异 环 礁 酰 胺 可 引起 出 血性 膀胱 炎 , 血 尿 

: 糙 功 能 减退 。 阿 普 阁 书 , 磺 胺 类 药物 等 可 在 小 管 
昌 . 等 敏 小 管内 柄 阳 。 
件 物 有 咎 钙 、 肌 红 蛋 白 . 血 红 和 蛋白 、 尿 酸 
了 区 交 轻 链 等 ， 识 钙 血 症 可 通过 肾 内 血管 收 
上 率 敏 使 有 效 血 容量 不 足 等 机 制导 致 GFR 下 降 -。 














#1 让 











内 源 性 肾 关 
了 














肌 红 蛋白 .血红 蛋白 可 引起 肾 内 氧化 应 激 ,损伤 小 管 上 皮 细 
胞 ,并 形成 小 管内 管 型 ;还 可 抑制 一 所 化 所 ,引起 肾 内 血管 
收缩 导致 缺 血 。 低 容量 或 酸 中 毒 可 促进 小 管内 管 型 形成 。 
某 些 化 合 物 ,如 乙 二 醇 (草酸 钙 代 谢 物 )、 甲 氮 蝶 叭 及 多 发 性 
骨髓 瘤 轻 链 等 ,其 原形 或 代谢 产物 可 以 凝结 ,造成 小 管内 
梗阻 。 

(三 ) 急性 肾 间 质 损伤 主要 见于 急性 间 质 性 肾炎 
(acute interstitial nephritis, AIN)。 主要 病因 有 三 大 类 , 包 
括 药物 ( 青 才 素 类 .头孢 菌 素 类 .磺胺 类 及 非 人 体 类 抗 炎 药 
等 ) .感染 (细菌 或 病毒 感染 等 ) 和 自 身 免疫 性 疾病 (系统 性 
红斑 狼疮 ,干燥 综合 征 、 冷 球 蛋 白 血 症 及 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 
化 等 )。 药 物 所 致 AIN 发 病 机 骨 主要 为 玉 型 变态 反应 。 

(四 ) 肾 后 性 AKI 发 病 机 制 尿 路 发 生 梗阻 时 , 尿 路 
内 反 向 压力 首先 传导 至 肾 小 球赛 腔 ， 由 于 肾 小 球 和 人 球 小 动 
脉 代 偿 性 扩张 ,早期 GRF 尚 能 暂时 维持 正常 。 如 果 短 时 间 
内 梗阻 无 法 解除 , GFR 将 逐渐 下 降 。 当 梗 阻 持续 12 一 24 
小 时 , 坚 血 流量 .GFR、 肾 小 管内 压力 均 降 低 , 肾 皮 质 大 量 区 
域 出 现 无 灌注 或 低 灌注 状态 。 




















【病理 】 

由 于 病因 及 病变 严重 程度 不 同 ,病理 改变 可 有 显著 差 
异 。 肉 眼见 肾 增 大 而 质 软 ,剖面 可 见 通 质 旺 暗 红色 ,皮质 肿 
胀 , 因 缺 血 而 呈 巷 白色。 典型 负 血 性 AK1 光 镜 检查 见 肾 小 
管 上 皮 细胞 片 状 和 灶 性 坏死 ,从 基 膜 上 脱 溶 , 小 管 型 墙 
塞 。 管 型 由 未 受 损 或 变性 上 皮 细胞 、 细 胞 碎片 、Tamm 
Horsfall 秋 蛋 白 和 色素 组 成 。 缺 血性 肾 损 伤 时 近 端 小 管 5; 
段 坏死 最 为 严重 ,其 次 为 亨利 社 升 支 粗 段 能 质 部 分 ， 
常 道破 坏 。 如 基底 膜 完 :在 , 则 小 管 上 皮 细 胞 可 过 速 
再 生 , 香 则 上 皮 不 能 再 生 。 肾 毒性 AKI 形态 学 变化 最 明显 
部 位 在 近 端 肾 小 管 曲 部 和 直 部 ,小 管 细胞 坏死 不 如 扎 血 尾 
明显 。AIN 病理 特征 是 问 质 炎症 细胞 浸润 ,包括 工 淋巴 细 
胞 和 单 核 细胞 ,偶尔 有 浆 细 胞 及 嗜 酸性 粒 细胞 。 嗜 酸性 粒 
细胞 浸润 是 药物 所 致 AIN 的 重要 病理 学 特征 。 


【临床 表现 】 

AKI 的 临床 表现 差异 很 大 ,与 病因 和 所 处 病程 不 同 阶 
眉 有 关 , 包 括 原 发 疾病 、AKI 所 致 代 谢 秦 乱 以 及 并 发 证 三 
个 方面 。 

ATN 是 痛 性 AKI 最 常见 类 型 ,其 临床 病程 可 分 为 
三 期 : 

1. 起 始 期 ”患者 遭受 缺 血 或 毒性 物质 等 打 
发 生 明 显 避 实 质 损伤 。 在 此 阶段 ,如 能 及 时 采取 有 
常 可 阴 止 病情 进展 ,一 般 持 续 数 小 时 到 数 天 ,患者 党 
临床 症状 。 

2. 维持 期 ”此 阶段 肾 实 质 损 伤 已 经 形成 ,GEFR 降 至 
5 一 10ml/min 以 下 ,一 般 持 续 1 一 2 周 ,也 可 长 达 数 月 。 

多 数 患者 由 于 GFR 降低 引起 进行 性 尿 熏 减少 伴 氨 质 














无 明显 








血 症 。 尿 量 一 400ml/d 称 为 少 尿 ,二 100ml/d 称 为 无 尿 ,但 
也 有 患者 可 无 少 尿 ， 氮 质 血 症 期 内 尿 量 在 500ml/d 以 上 ， 
称 为 非 少 尿 型 AKI。 血 肌 本 和 尿素 氮 进 行 性 升 高 ,其 升 高 
速度 与 体内 蛋白 分 解 状态 有 关 。 不 论 尿 量 是 否 减 少 , 随 着 
肾 功能 减退 ,临床 上 出 现 一 系列 尿毒 症 表现 ,主要 是 尿毒 症 
毒素 小 留 和 水 、 电 解 质 及 酸 碱 平衡 亲 乱 所 致 。AKI 全 身 表 
现 包括 消化 系统 症状 ,如 食欲 缺乏 恶心 呕吐、 腹胀 . 腹 海 
等 ,严重 者 可 发 生 消 化 道 出 血 ;呼吸 系统 表现 主要 是 容量 过 
多 导致 的 急性 肺 水 肿 和 感染 ;循环 系统 多 由 于 尿 少 及 水 钠 
洲 留 ,出 现 高 血压 及 心力 衰竭 、 肺 水 肿 表现 , 因 毒 素 灌 留 . 电 
解 质 亲 乱 .贫血 及 酸 中 毒 引起 心律 失常 及 心肌 病变 ;神经 系 
统 受累 可 出 现 意识 障碍 .躁动 . 诡 妄 . 抽 搞 、 民 迷 等 尿毒 症 脑 
病症 状 ;血液 系统 受累 可 有 出 血 倾向 及 贫血 。 感染 是 AKI 
常见 而 严重 的 并 发 症 。 在 AKI 同时 或 在 疾病 发 展 过 程 中 
还 可 合并 多 个 脏 器 功能 衰竭 ,死亡 率 高 。 

水 ,电解 质 和 酸 碱 平衡 震 乱 主要 表现 为 水 过 多 、 代 谢 性 
酸 中 毒 、 高 钟 血 症 、 低 钠 血 症 、 低 钴 和 高 磷 血 症 等 。 水 过 多 
常见 于 水 分 控制 不 严格 , 摄 入 量 或 补液 量 过 多 ,出 水 量 如 哎 
此 ,出 汗 \ 伤 口 渗 液 量 等 估计 不 准确 以 及 液体 补充 时 忽略 计 
算 内 生 水 。 在 少 尿 期 因 尿 液 排 印 减少 , 若 同 时 存在 高 分 解 
状态 ,可 使 细胞 内 钟 大 量 释放 ,加 之 酸 中 毒 使 细胞 内 钾 转 移 
至 细胞 外 ,可 在 数 小 时 内 发 生 钟 血 症 。 高 钟 血 症 可 
无 特征 性 临床 表现 ,严重 者 出 现房 室 传导 阻 滞 、 守 性 静止 、 
室内 传导 阻 沾 甚 至 心室 颤动 。 高 钾 血 症 的 心电图 改变 可 先 
于 高 钾 临 床 表现 出 现 , 故 心 电 图 监护 甚 为 重要 。 当 同时 存 
在 低 钠 、 低 钙 血 症 或 酸 中 毒 时 ,高 钾 血 症 心电图 表现 更 为 显 
著 。AKI 时 由 于 肾 小 管 沁 酸 和 重 吸收 碳酸 氧 根 下降 , 酸 性 
代谢 产物 排出 减少 ,致使 阴离子 间 隐 增高 ,血浆 碳酸 氢 根 浓 
度 逐 日 下 降 , 在 高 分 解 状态 时 降低 更 多 更 快 。 

3, 恢复 期 此 阶段 小 管 细胞 再 生 、 修 复 , 肾 小 管 完整 
性 恢复 ,GFR 逐渐 恢复 正常 或 接近 正常 范围 。 进 行 性 尿 量 
增多 是 肾 功 能 开始 恢复 的 标志 , 达 2.5L 或 以 上 称 多 尿 。 
血 肌 本 逐渐 下 降 , 但 血 肌 本 下 降 比 尿 量 增 多 滞后 数 天 。 多 
屎 期 早期 ,肾脏 仍 不 能 充分 排出 血 中 氮 质 代谢 产物 . 钾 和 
磷 , 故 此 时 仍 可 发 生 高 钾 血 症 , 持 续 多 尿 则 可 发 生 低 钾 血 
症 \ 失 水 和 低 钠 血 症 

根据 病因 、 病 情 轻重 程度 ,多 尿 期 持续 时 间 、 并 发 症 和 
年 龄 等 因素 ,AKI 患 者 在 恢复 时 间 可 有 较 大 差异 。 与 GFR 
相 比 , 肾 小 管 上 皮 细 胞 功能 (溶质 和 水 重 吸收 ) 的 恢复 相对 
延迟 , 常 需 数 月 后 才能 恢复 。 部 分 患者 最 终 路 留 不 同 程度 
的 肾脏 结构 和 功能 损害 。 































































【辅助 检查 】 

(一 】 尿 液 检查 不 同 病 因 所 致 AKI 的 尿检 异常 表现 
不 同 。 晴 前 性 AKI 时 无 强 白 尿 和 血尿 ,可见 少量 透明 管 
型 。ATN 时 可 见 少量 屎 蛋白 ,以 小 分 子 蛋 白 为 主 ; 尿 沉渣 
检查 可 见 肾 小 管 上 皮 细 胞 .上 皮 细 胞 管 型 和 颗粒 管 型 及 少 











第 二 章 ”急性 肾 损 伤 


许 红 、 白 细胞 等 ,但 在 重金 属 中 毒 时 常 有 大 景 蛋 白 尿 和 肉眼 
血尿 。 新 鲜 尿 液 镜 检 有 助 于 发 现 一 些 具 有 重要 诊断 意义 的 
细胞 成 分 ,如 管 型 . 嗜 酸 性 粒 细胞 等 。 因 肾 小 管 重 吸 收 功能 
损害 , 尿 比 重 降低 且 较 固定 ,多 在 1. 015 以 下 , 尿 渗透 浓度 
三 350mOsm/L, 尿 与 血 渗透 浓度 之 比 二 1. 1; 尿 钠 含量 增 
高 ;下 过 钠 排泄 分 数 (FE\.) 常 之 1%。 应 注意 尿 液 诊断 指 
标的 检查 须 在 输液 、 使 用 利尿 药 前 进行 ,否则 影响 结果 。 肾 
小 球 肾炎 所 致 AKI 常 可 见 明显 蛋白 尿 和 (或 ) 血 尿 . 以 变形 
红细胞 为 主 ,FE 二 1%。ATN 时 可 有 少量 蛋白 尿 . 且 以 小 
分 子 蛋白 为 主 ;血尿 较 少 ,为 非 畸 形 红细胞 ;可 有 轻 度 白 细 
胞 尿 ,药物 所 致 者 可 见 少量 嗜 酸性 粒 细 胞 , 当 尿 液 哮 酸性 粒 
细胞 占 总 白细胞 比例 大 于 5 中 时 , 称 为 哮 酸 细胞 尿 ; 可 有 了 明 
显 肾 小 管 功 能 障碍 的 表现 ,FE\.>1%。 肾 后 性 AKI 尿检 
异常 多 不 明显 ,可 有 轻 度 蛋白 尿 、 血 尿 ,合并 感染 时 可 出 现 
白细胞 尿 ,FEx 过 1%。AKI 时 尿检 常见 异常 见 表 19-2-5。 
表 19-2-5 急性 肾 损伤 时 常见 的 尿 液 镜 检 异 常 


病因 尿 液 检查 

































































肾 前 性 正常 或 舟 明 管 型 
肾 性 
小 管 细胞 损伤 ”棕色 蜂 粒 管 型 、 上 皮 细 胞 管 型 
间 质 性 肾炎 ” 脓 尿 、 血 尿 、 轻 度 看 自 尿 . 蜂 粒 管 型、 
上 皮 细 胞 管 型 . 哮 酸 性 粒 细胞 
肾 小 球 肾 类 ”血尿 . 显 性 看 自 尿 .红细胞 管 型 .颗粒 
管理 
峭 血 管 性 疾病 正常 或 血尿 , 轻 度 看 自 尿 
肾 后 性 正常 或 血尿 ,里 往 管 型. 胀 尿 


(二 ) 血液 检查 “可 有 轻 度 贫血 ; 血 肌 本 和 尿素 氮 进 行 
性 升 高 ,高 分 解 代谢 者 升 高 速度 较 快 , 横 纹 肌 溶 解 引起 的 血 
肌 醋 升 高 更 快 ; 血 清 钾 浓 度 常 升 高 ; 血 pH 值 和 碳酸 毛根 离 
子 浓 度 降低 ;血清 钠 浓度 正常 或 偏 低 : 血 钙 降低 ,. 血 磷 升 高 。 

(三 ) 尿 路 影像 学 检查 ”有 助 性 肾 功 能 减退 鉴 
别 , 并 了 解 AKI 病 因 , 以 超声 显 像 为 首选 。 超 声 显 像 或 X 
线 平 片 发 现 固 缩 肾 或 皮质 变 薄 将 功 能 减退 ,肾脏 
增 大 则 提示 AKI 以 及 急性 炎症 、 浸 : 
体积 明显 不 对 称 应 考虑 
AKI 时 易 加 重 肾 损害 且 显 影 效 果 差 .应 慎 
有 助 于 进一步 明确 有 无 尿 路 梗阻 .但 入 。 
握 适 应 证 。 疑 有 肾 动 脉 栓塞 、 肾 动脉 或 崩 静 脉 血栓 者 .可行 
肾 动 静脉 彩色 超声 显 像 ` 放 射 性 核 索 检查 .CT 或 MRI 沫 血 
管 成 像 , 仍 不 能 明确 者 可 行 肾 血 

(四 ) 肾 活 检 ” 肾 活检 是 AKI 鉴别 诊断 的 重要 手段 
在 排除 肾 前 性 及 肾 后 性 疹 拟 诊 肾 性 AKI 但 不 能 六 人 确 
病因 时 ,车 无 禁忌 证 ,应 尽早 进行 悄 活 检 , 以 便 及 单 实 施 钊 
对 性 治疗 .但 ARKI 患者 即使 无 全 身 出 血 倾 癌 . 凤 穿 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


刺 后 仍 可 发 生出 血 及 动静 脉 瘘 等 并 发 症 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 ”根据 原 发 病因 、 肾 功能 急性 减退 ( 血 肌 醋 
和 屎 量 ) :结合 相应 临床 表现 、 实 验 室 与 影像 学 检查 ,一般 不 
难 作出 诊断 。 首 先 判断 患者 是 否 存 在 肾 损伤 及 其 严重 程 
度 , 是 否 存在 需要 紧急 处 理 的 严重 并 发 症 ;其 次 评估 肾 损伤 
发 生 时 间 ,是 否 为 急性 发 生 及 有 无 基础 慢性 肾脏 病 ; 最 后 查 
明 AKI 病 因 , 应 仔细 甄别 每 一 种 可 能 的 AKI 病 因 。 


























既往 有 关 AKI 诊断 标准 并 不 统一 。 近年 来 较 多 采用 
的 是 2002 年 美国 急性 透析 质量 组 (Acute dialysis quality 
initiative group; ADQD 制 定 的 RIFLE 标准 和 2005 年 AKI 
网 络 制定 的 AKIN 标准 。2012 年 ,改善 全 球 肾脏 病 预 后 组 
织 (Kidney Disease: Improving Global OQutcomes, KDIGO) 
制定 的 AKI 临床 实践 指南 ， 提出 AKI 临床 诊断 标准 为 :48 
小 时 内 血 肌 栈 升 高 之 0. 3mg/dl( 三 26. 5pmol/IL) ,或 者 7 天 
内 血 肌 醋 较 基础 值 升 高 宇 50%， 或 者 尿 量 减少 [ 屎 量 去 
0. 5ml/ (kg * h) ,持续 时 间 之 6 小 时 ]。 见 表 19-2-6。 








表 19-2-6 急性 肾 损伤 的 分 期 标准 














分 期 血 肌 栈 标准 尿 量 标准 
-4 
1 其 绝对 升 高 宇 26. 5pmol/L( 宇 0. 3mg/dl) 二 0. 5ml/(kg* h) (持续 时 间 之 6h, 但 <<12h) 


或 相对 升 高 宇 50% ,但 过 1 倍 
2 期 相对 升 高 宇 1 倍 , 但 和 2 倍 


3 期 升 高 至 写 354pmol/L( 宇 4. 0mg/dD) 
或 相对 升 高 二 2 倍 
或 开始 肾脏 替代 治疗 


<0. 5ml/(kg DD (持续 时 间 之 12h, 但 <24h) 
二 0. 3ml/(kg . h) (持续 时 间 之 24h) 
或 无 尿 宇 12h 


需 注 意 单独 用 尿 量 改变 作为 诊断 与 分 期 标准 时 ,必须 
考虑 到 影响 尿 量 的 一 些 因素 如 尿 路 梗阻 . 血 容量 状态 、 使 用 
利尿 药 等 。 而 影响 血 肌 醋 的 因素 众多 , 且 敏 感性 较 差 ,并 非 
地 佳 肾 损 伤 标志 物 。 现 已 发 现 血液 和 尿 液 中 一 些 分 子 可 作 
为 AKI 早 期 诊断 的 生物 学 标志 物 , 如 中 性 粒 细胞 明胶 酶 相 
关 脂 质 运载 蛋白 (NGAL) , 肾 损 伤 分 子 -1(KIM-1)、 血 胱 抑 
达 Clcystatin C) 和 白介素 18(IL-18) 等 在 早期 诊断 AKI 中 
的 价值 已 获得 认可 。 但 上 述 标志 物 的 名 和 特异 性 以 及 
方面 仍 有 待 于 正 。 
-诊断 AKI 及 判断 其 分 期 的 常用 指标 
血 肌 栈 ` 尿 盘 和 GFR 等 只 有 在 肾 功 能 严重 减退 时 才 出 现 异 
常 ,不 利于 早期 诊断 。 因 此 ,所 有 AKI 高 危 患者 尤其 是 伴 
有 大 于 术 于 并 毒性 药物 等 潜在 AKI 病因 时 均 应 密切 
监测 肾 切 能 变化 ,以 及 早 发 现 并 诊断 AKI。 
(二 ) 鉴别 诊断 ”详细 询问 病史 及 体格 检查 有 助 于 寻 
找 AKI 可 能 的 病因 。 先 第 在 内 前 性 和 最后 性 因素 ,再 评估 
可 能 的 时 性 AKI 病因 :确定 为 肾 性 AKI 后 , 尚 应 鉴别 是 肾 
小 球 、 籽 血管 扣 : 
空 所 致 的 AKI 上 其 早期 治疗 存在 很 大 差异 。 系 统 筛 奉 AKI 
1 后 性 病因 有 助 于 尽早 准确 诊断 及 针对 性 治 
总 识 别 慢 性 展 功 能 减退 基础 上 的 AKI。 

1. 是 否 存在 肾 功 能 减退 对 AKI 高 危 患者 应 密切 监 
测 不 世 及 血 员 本 

2. 是 否 存 在 需要 紧急 处 理 的 严重 并 发 症 ” 皮 功 能 减 

8 闪 生 狮 死 , 需 及 时 识别 。 部 

未 行 生化 检查 的 少康 或 
划 行 心脏 听诊 ,心电图 及 血 电解 质 生 
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化 检查 ,快速 评估 其 是 否 存在 需要 紧急 处 理 的 并 发 症 如 严 
重 高 钾 血 症 等 。 

3. 是 否 为 AKI 肾 功能 减退 患者 应 明确 是 急性 或 慢 
性 ,慢性 肾脏 病 各 个 阶段 都 可 出 现 各 种 病因 导致 的 急性 加 
重 ,通过 详细 病史 询问 ,体格 检查 和 相关 实验 室 及 影像 学 检 
查 可 资 鉴别 。 见 表 19-2-7。 

4. 与 肾 前 性 少 尿 鉴别 “ 肾 前 性 氮 质 血 症 是 AKI 最 党 
见 病因 ,应 详细 询问 病程 中 有 无 引起 容量 绝对 不 是 或 相对 
不 足 的 原因 ,包括 呕吐 腹泻、 食欲 缺 乏 、 严 重 充血 性 心力 塞 
竟 . 利 尿 药 使 用 不 当 等 。 此 外 ,还 要 注意 询问 近期 有 无 血管 
紧张 素 转 换 酶 抑制 药 、 血 管 紧张 素 了 了 受 体 持 抗 药 , 非 尔 体 类 
抗 炎 药 等 药物 应 用 史 。 体 检 时 应 注意 有 无 容重 不 足 的 常见 
体征 ,包括 心动 过 速 、 全 身 人性 或 体位 性 低 血压 、 黏 膜 于 煤 \ 皮 

性 差 等 。 肾 前 性 AKI 时 ,4 埋 可 见 血 肌 醋 和 屎 
日 氢 质 血 症 程 度 一 般 不 L 流 
改变 , 尿 液 浓缩 伴 尿 钠 下 降 , 肾 衰 指数 常 二 1, 贞 
(FEx) 常 二 1%。 见 表 19-2.8。 懈 训 指 数 及 下 EN 计算 公式 
如 下 : 
































睛 训 指 数 一 未 页 走 策 而 于 

RE 和 x100% 
FEN 有 助 于 判断 AKI 病因 。 在 碱 中 毒 伴 屎 液 中 碳酸 及 
升 高 导致 尿 钠 排泄 增加 时 ,可 采用 尿 氢 排泄 分 数 
(FI )。 服 用 利尿 药 的 肾 前 性 AKI 患者 , 受 利尿 药 利 钠 作 
用 影响 , FE 也 可 二 1%, 此 时 可 改 用 尿 尿 素 排 汇 分 数 
(FEwas) ,计算 方法 与 尿 钠 排 汇 分 数 类 似 ,FEw 三 35 为 提示 











表 19-2-7 急性 与 慢性 肾 功 能 减退 的 鉴别 诊断 











急性 肾 损伤 慢性 肾 功 能 减退 
病史 
病因 线索 有 引起 急性 肾 损伤 的 病史 ,如 导致 有 效 血 容量 不 ”@ 存 在 慢性 肾脏 病 的 病因 ,如 有 引起 慢 

















足 的 各 种 疾病 和 血 容 量 不 足 表 现 (体位 性 低 血 “肾脏 病 的 疾病 (系统 性 红 班 狼 冯 等) 或 长 
压 、 低 血压 等 )、 肾 淋 性 药物 或 每 物 接触 史 , 小 尿 期 应 用 肾 毒 性 药物 ; 
系 梗 阴 等 @ 慢 性 峭 及 病 的 表现 , 如 较 长 时 间 水 肿 、 
腰酸 ` 尿 泡沫 增多 、 蛋 白 尿 和 血尿 史 
睛 功能 碱 退 病程 。 将 功 能 快速 碱 退 表现 ,如 短 时 间 内 出 现 进行 性 加 较 长 时 间 的 夜 尿 增多 、 万 力 、 食 欲 缺 乏 和 
重 的 尿 量 减 少 、 髓 肠 道 症状 甚至 血 肌 醋 进行 性 “面色 苍白 竺 
天 高 
体检 由 血 容量 不 足 所 致 者 可 见 皮 有 干燥 ,弹性 差 , 脉 、 贫 血 魏 ,头发 干 本 等 
捕 加 快 , 低 血 压 或 肪 压缩 小 ;由 药物 所 致 者 可 见 
皮 疙 ;严重 肾 后 性 梗阻 可 见 腹部 肿块 。 因 尿 量 减 
少 出 现 水 铀 滑 留 时 ,可 见 水 肿 , 基 至 肺 部 湿 鹃 音 

















实验 室 及 影像 学 检查 


肾脏 大 小 正常 或 增 大 缩小 ， 
贫血 病程 较 短 时 不 明显 … 明显 
肾 性 骨 病 无 可 有 





注 ; "糖尿病 悄 病 ,多 总 肾 , 肾 淀粉 样 变 和 多 发 性 骨 伪 痛 等 所 致 慢性 肾 功 能 减退 时 ,肾脏 不 缩小 
“急性 峭 损伤 患者 肾 功 能 长 时 间 不 恢复 , 原 有 慢性 贫血 或 导致 贫血 病因 (如 严重 感染 、 出 血 ,溶血 等 ) 时 ,也 可 出 现 贫血 











表 19-2.8 急性 肾 损 伤 时 的 尿 液 诊断 指标 甚至 更 高 。 血 尿素 氨 / 血 肌 本 比值 增加 还 需 排除 四 肠 道 出 
一 一 ep a 扩 i 

a eR et 的 尿素 产生 增多 及 肾 功 能 不 全 蛋白 质 摄 

质 血 症 性 肾 损伤 二 

尿 比重 Si a 对 无 尿 标本 者 ,可 行 中 心静 脉 压 测定 , ATN 者 一 般 正 

, 常 或 偏 高 ,而 肾 前 性 者 偏 低 。 精 确 的 容 且 监测 技术 目前 尚 

飞 渗 透 压 [mOsm/(kg* HO0] 。 >500 ”<250 ”有待 完善 ,临床 上 怀疑 邮 前 性 少 尿 ,可 在 早期 首 慎 试用 补液 

尿 钠 (mmol/L) <10 >20 试验 , 即 输液 (5% 葡 萄 糖 200 一 250ml) 并 静脉 缓慢 注射 利 

尿 肌 栈 / 血 肌 本 >40 一 20 尿 药 ( 吴 塞 米 40 一 I00mg) ,以 观察 输液 后 循环 系统 负荷 情 





和 况 。 如 果 补 足 血 容量 后 血压 饮 复 正常, 尿 量 增加 , 则 支持 
血尿 素 氮 (mg/d)/ 血 肌 本 一 15 

站 少 承 的 诊断 。 低 血压 时 间 过 长 ,特别 是 老年 加 者 伴 心 
功能 低下 时 ,如 补液 后 无 悄 让 增多 , 则 应 怀疑 过 长 时 间 的 旦 











钠 排泄 分 数 <1% >1% 前 性 氨 质 血 症 已 过 滤 为 ATN。 
骨 衰 指数 < 3 5. 与 肾 后 性 AKI 鉴别 ”及 时 发 现 和 解除 梗阻 可 使 肾 
尿 沉渣 透明 管 型 ”棕色 颗 功能 迅速 得 到 改善 ,长 期 梗阻 则 可 造成 不 可 道 j 










尿 系 结石 、 盆 腔 胜 器 肿瘤 或 手术 中 、 突 
尿 或 间 吹 性 无 尿 、 肾 绞 痛 病史 者 ,更 应 移 惕 籽 后 
肾 前 性 AKI。 此 外 , 当 尿 液 中 出 现 过 量 碳 酸 氢 钠 、 葡 萄 糖 、 ”膀胱 导 尿 兼 有 诊断 和 治疗 作用 。 超 声 显 像 .X 线 摄 片 

能 醉 等 无 法 重 吸收 溶质 时 ,FEw 也 常 宝 1% 尿 系统 影像 学 检查 可 资 鉴别 .但 使 用 造影 剂 可 加 重 肾 损 
ATN、\ 梗 阻 性 肾病 晚期 , FEN ,FEw 也 均 不 可 靠 。 肾 前 性 6. 与 肾 小 球 或 肾 微小 血管 疾病 鉴别 主 主要 依据 和 小 
AKI 时 ,血尿 素 氮 Cmg/dl)/ 血 肌 本 (mg/dl) 比值 常 大 于 了 八国 本 二 : 凡 汪 和 各 ARKI 伴 肾 ; 
20 : 1, 也 有 助 于 鉴别 诊断 。 en 表现 (如 光 过 繁 , 咯 血 、 免 
功能 减退 省 其 比值 为 10 : 1。 肾 后 性 AKI 时 由 于 肾 小 管 功 :多 一 1. 5g d. 血 尿 及 
能 未 受 损 , 低 nt 重 吸收 尿素 增加 .使 肾 后 性 ; 数 周 .很 少 完全 无 尿 .， 常 
月 体 肾 炎 、 重 症 束 入 晴 炎 及 比 他 


























过 会 




































少 尿 时 血尿 素 氮 ” 血 肌 本 不 成 比例 增加 .可 超过 10~15 : 1， 见于 重症 感染 后 肾炎 
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泌尿 系统 疾病 


继 发 性 肾 小 球 疾病 ,如 狼疮 性 肾炎 、ANCA 相关 性 小 血管 
炎 , 过 敏 性 紫 疗 、 亚 急性 感染 性 心 内 膜 炎 等 。 诊断 困难 者 ， 
应 尽早 进行 肾 活 组 织 检查 。 

7. 与 急性 肾 间 质 病 变 鉴别 ”主要 依据 为 引起 AIN 的 
病因 ,如 药物 过 敏 或 感染 史 或 一 些 化 学 品 接触 史 。 药 物 引 
起 者 尚 有 发 热 , 皮 疹 、 关 节 疼 痛 、 血 和 尿 嗜 酸性 粒 细胞 增多 
等 。 本 病 与 ATN 鉴别 有 时 困难 ,应 尽早 行 肾 活 组 织 检查 。 

8. 与 双 侧 急性 肾 静 脉 血 栓 形 成 和 双 侧 肾 动 脉 栓塞 鉴 
” 别 车 患 者 原 有 慢性 肾脏 病 或 孤立 肾 者 , 则 一 侧 肾 脏 大 看 
| 管 财 塞 也 可 引起 AKI。 和 急性 肾 动脉 闭塞 常见 于 动脉 栓塞 、 
血栓 、 主 动脉 夹层 分 离 , 偶 由 大 血管 炎 所 致 。 动 脉 栓塞 常 由 
于 动脉 造影 ,血管 成 形 术 或 主动 脉 手术 过 程 中 主动 脉 粥 样 
斑 块 脱落 所 致 。 胆 固 醇 栓塞 堵塞 肾脏 中 小 动脉 ,引起 血管 
内 膜 增 生 、 血 管 壁 巨星 细胞 浸润 和 纤维 化 及 血管 腔 不 可 北 
性 闭塞 ;见于 动脉 粥 样 硬化 患者 接受 血管 腔 内 手术 .介入 、 
抗 凝 治疗 后 ,临床 表现 除 AKI 外 尚 有 皮肤 网 状 青 斑 、 嗜 酸 
性 粒 细胞 升 高 等 ,预后 较 差 。 心 房 题 动 或 心脏 附 壁 血栓 也 
是 引起 血栓 栓塞 常见 原因 ,可 导致 急性 肾 梗 死 。 急 性 少 静 
脉 血栓 罕见 , 常 发 生 于 成 人 肾病 综合 征 . 皮 细胞 瘤 . 痛 外 伤 
或 严重 脱水 的 肾病 患者 ,多 伴 有 下 腔 静 脉 血栓 形成 , 常 出 现 

下 腔 静 脉 阻塞 综合 征 .严重 腰痛 和 血尿 。 由 肾 动脉 .静脉 栓 
赛 或 血栓 引起 的 AKI 患者 可 完全 无 尿 ,有 腰痛 和 腰部 压 
痛 , 多 同时 有 肺 、 脑 等 脏 器 栓塞 , 常 有 发 热 和 外 周 血 白细胞 
计数 升 高 ,可 有 蛋白 尿 和 血尿 , 肾 血 管 影像 学 检查 有 助 于 确 


立 诊断 。 

























































































【治疗 】 

AKI 的 治疗 原则 是 :尽早 识别 并 纠正 可 逆 病 因 ,及 时 
采取 干预 措施 避免 肾脏 受到 进一步 损伤 ,维持 水 电解质 和 
酸 碱 平衡 ,积极 防治 并 发 症 ,适时 进行 血液 净化 治疗 。 充 足 
补液 对 于 肾 前 性 和 造影 剂 肾 损伤 的 防治 作用 已 获 肯定 ,其 
他 药物 (如 小 剂量 多 巴 胺 、 祥 利尿 药 ` 甘 露 醇 , 心 房 钠 尿 肽 、 
峰 湛 多 洋 、 重 组 人 胰岛 素 样 生长 因子 等 ) 对 AKI 的 预防 作 
用 未 获 证 据 支 持 , 故 目前 不 推荐 应 用 。 所 有 AKI 
外 床 休息 。AKI 少 尿 期 常 因 急性 肺 水 肿 ,高 钾 血 
致死 亡 , 故 治疗 重点 为 调 
































消 
攻 水 、 电 解 质 
治 并 
剂型 或 


iherapy, 













并 根 
肾脏 替代 疗法 (renal replacement 
<RT) 是 AKI 治疗 重要 组 成 部 分 。 

1 尽早 纠正 可 逆 病 因 ”对 于 各 种 严重 外 伤 ,心力 吉 
号 性 行 治疗 ,包括 扩容 ,处 理 血 足 
: AKI 早期 竺 积极 恢复 有 效 血 容 
.降低 后 负荷 以 改善 心 输出 熏 、 
调和 全 外 周 1 范围 。 确 保 容 量 充分 是 任何 治疗 
策略 的 基础 : 但 AKI 时 如 何 确定 最 佳 困难 : 婚 
秆 有 充 讶 性 尼 妃 付 哆 史 者 , 符 量 复苏 时 更 需 ; 液 速度 。 
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及 时 停 用 影响 肾 血 流 灌注 或 肾 毒 性 的 药物 。 前 列 腺 肥 
大 引起 的 肾 后 性 AKI 应 及 时 通过 膀胱 留置 导 尿 予以 纠正 。 

2 早期 干预 治疗 ”在 AKI 起 始 期 及 时 干预 治疗 能 最 
大 限度 地 减轻 肾脏 损伤 ,促进 肾 功能 恢复 。 临 床上 怀疑 
AKI 时 ,应 尽早 请 肾 科 医师 会 诊 ,以 获得 及 时 、 妥 当 的 处 
理 。 肯 前 性 AKI 必须 尽快 纠正 肾 前 性 因素 。 存 在 屎 路 醒 
阻 时 , 则 需 请 沁 尿 外 科 医 师 会 诊 ,及 时 采取 措施 解除 梗阻 
是 性 AKI 常 病情 复杂 ,治疗 困难 。 肾 小 球 肾炎 或 小 血管 炎 
所 致 AKI, 常 需 使 用 糖 皮质 激素 和 (或 ) 免 疫 抑制 剂 治疗 。 
临床 上 怀疑 AIN 患者 必须 尽早 明确 并 停 用 可 疑 药物 ,确诊 
为 药物 所 致 者 ,应 及 时 给 予 糖 皮质 激素 治疗 ,起 始 剂 基 为 
lmg/(kg . d) ,3 天 后 逐渐 减 量 ,总 疗程 1 一 4 个 月 。 

3 饮食 及 营养 支持 “维持 机 体 营 养 状况 和 正常 代谢 ， 
有 助 于 损伤 细胞 的 修复 和 再 生 , 提 高 存活 率 。 优 先 通过 骨 
肠 道 提供 营养 ,重症 AKI 目 者 常 有 明显 胃 肠 道 症 状 ,可 先 
从 胃 肠 道 补充 部 分 营养 让 患者 骨 肠 道 适应 ,然后 逐渐 增加 
热 县 。 酌情 限 制 水 分 . 钠 盐 和 钾 盐 摄 人 。AKI 任何 阶段 的 
总 能 量 摄 入 应 为 20 一 30kcal/Ckg。 d) ,能 量 供给 包括 碳水 
化 合 物 3 一 5g( 最 高 7g)/kg、 脂 肪 0.8 一 1. 0g/kg。 无 须 仅 
为 了 避免 或 延迟 开始 RRT 而 限制 蛋白 质 摄 入 , 非 高 分 解 
代谢 .无须 RRT 的 AKI 患 者 蛋白 质 或 氨基 酸 摄 人 量 0 8 一 
1.0g/(kg . d) ,接受 RRT 者 蛋白 质 或 氨基 酸 摄 人 量 荆 0 
1. 5g/(kg。d) ,接受 连续 性 肾脏 替代 疗法 (continuons renal 
replacement therapy, CRRT) 及 高 分 解 代 谢 患 者 蛋白 质 或 
氨基 酸 摄 和 人 量 最 高 可 达 1. 7g/ (kg * d)。 氨基 酸 的 补充 应 
包括 必需 和 非 必需 人 氨基酸。 静脉 补充 脂肪 乳剂 以 中 ,长 链 
混合 液 为 宜 。 无 高 分 解 代谢 状态 患者 ,治疗 数 日 后 常见 血 
钾 \ 血 磅 降低 ,应 适当 补充 。 长 时 间 肠 外 营养 支持 者 需 适 时 
使 用 含 谷 氢 栈 胺 的 肠 内 营养 剂 。 营 养 支持 总 量 与 成 分 要 根 
据 临床 情况 增 减 ,以 争取 最 佳 治疗 效果 。 危重 病 患者 的 胰 
岛 素 治疗 彼 日 标 为 血浆 葡萄 糖 6.1 一 8. 3mmolL(110 一 
149mgy/dl) 。 

4 并 发 症 治疗 

GD) 容量 过 负荷 ,对 AKI 预后 产生 不 良 影响 。 少 尿 其 
观察 每 日 出 .人 液 重 及 体重 变化 。 每 日 补液 和 
! 性 失 液 量 加 上 非 显 性 失 液 量 减 去 内 生 水 三 。 非 显 性 
失 液 基 和 内 生 水 量 估计 有 困难 时 ,每 日 大 致 进 液 量 , 可 按 前 
一 日 尿 量 加 500ml 计算 ,但 需 注意 有 无 血 容 重 不 足 。 肾脏 
蔡 代 治疗 时 补液 量 适当 放宽 。 发 热 患 者 只 要 体重 不 增加 可 
适当 增加 入 液 是 。 观 察 补液 量 合适 的 指标 包括 :@ 皮 下 无 
脱水 或 水 肿 现 象 。@ 每 日 体重 不 增加 。 若 增加 趋 过 0. 5kg 
或 以 上 ,提示 体液 过 多 。 全 血清 钠 浓 度 正 常 。 若 偏 低 . 龙 失 
规 基 而 ,提示 体液 注 留 可 能 。@ 中 心静 脉 压 在 6 一 10emHsO 〇 
过 多 。 回 胸部 关 片 心血 
提示 体液 灌 留 。@ 心 率 快 、 
征象 ,应 怀疑 体液 过 多 。 
容量 过 负 人 向 时 ,可 以 遵 眉 
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12cmH: (0) ,提示 容 旦 
。 若 显示 肺 充血 征 多 
血 讨 升 高 .呼吸 频 j 
ATN 少 尿 患 者 在 



























短期 试用 利尿 药 , 以 连续 静脉 滴 注 或 缓慢 推 注 为 宜 , 哮 塞 米 
剂量 以 40~200mg 为 妥 。 利 尿 无 反应 且 有 透析 指 征 时 应 
早期 透析 。 甘 露 醉 作为 渗透 性 利尿 药 可 用 于 挤 压 伤 病例 强 
迫 性 利尿 ,但 对 确诊 为 ATN 的 少 屎 或 无 尿 患者 应 停 用 甘 
露 醇 ,以 免 血 容量 过 多 ,诱发 心力 衰竭 和 肺 水 肿 。 
《2) 高 钾 血 症 : 是 临床 危急 情况 , 血 钾 超 过 6. 5mmol/ 
L, 心 电 图 表现 为 QRS 波 增 宽 等 明显 异常 时 ,应 予以 紧急 
处 理 ,以 血液 透析 或 腹膜 透析 最 为 有 效 , 其 他 包括 :中 伴 代 
谢 性 酸 中 毒 者 可 予 5% 碳 酸 氨 钠 250ml 静脉 滴 注 :@10% 
二 10ml eh i 心肌 毒 a 















注 身 ,1 可 促使 莉 将 闲 和 名 离子 转移 至 细胞 内 合成 禄 原 : 
@ 钠 型 离子 交换 树脂 15 一 20g 口服 ,每 日 3~4 次 。 由 于 离 
子 交换 树脂 作用 较 慢 , 故 不 能 作为 紧急 降低 血 钾 的 治疗 措 
施 ,对 预防 和 治疗 轻 度 高 钾 血 症 有 效 。 此 外 ,还 应 限制 饮食 
中 含 钾 高 的 食物 ,纠正 酸 中 毒 ,避免 输 库存 血 ,清除 体内 坏 
死 组 织 。 

(3) 代谢 性 酸 中 毒 :高 分 解 代谢 患者 代谢 性 酸 中 毒 发 
生 早 , 程 度 严重 ,可 加 重 高 钾 血 症 , 应 及 时 治疗 。 当 血浆 实 
际 碳酸 氧 根 低 于 15mmol/L, 应 予 5 外 碳酸 气 钠 100 一 
250ml 静脉 滴 注 ,根据 心 功 能 控制 滴 速 ,并 动态 监测 血气 分 
析 。 严 重 酸 中 毒 , 如 HCOF 过 12mmol/L 或 动脉 血 pH 二 
7.15 一 7.2 时 ,应 立即 开始 透析 。 
(4) 急性 左 心 衰竭 :AKI 并 发 心力 衰竭 时 ,利尿 药 和 
洋 地 黄 制剂 疗效 差 ， ee 
发 生 洋 地 黄 中 毒 。 通 过 透析 清除 
所 致 心力 衰 竟 最 为 有 效 。 药 物 治疗 以 扩 血 管 为 主 , 用 减轻 
心脏 后 负荷 的 药物 。 
(5) 感染 ;是 AKI 常见 并 发 症 及 少 尿 期 的 主要 死因 。 
多 为 肺 部 ` 尿 路 ,胆道 等 部 位 感染 和 败血症 ,应 尽早 根据 细 
菌 培养 和 药物 敏感 试验 合理 选用 对 肾脏 无 毒性 作用 的 抗 生 
is 调整 药物 剂量 。 

5. 肾脏 替代 疗法 AKI 时 由 于 肾 功 能 在 短 时 间 内 人 

速 减退 ,机 体 无 法 产 生 是 够 代 俯 反应 ， 因此 RRT 
末期 肾病 时 有 很 大 区 别 。 E 





























1 :成 功 后 ee 肖 
了 





可 能 并 没有 明显 升 高 。 

性 呼吸 容 和 迫 综 合 征 、 多 脏 顺 总 

炎症 物质 ,一 方面 引起 各 及 器 损 
御 环 和 不 断 加 重 。 此 时 

让 介质 ,对 病情 控制 有 一 


征 时 ， 视 体 内 有 类 
另 一 方面 引起 病情 的 










RRT 技术 可 以 部 分 
L 定 的 帮助 。 从 这 个 角度 看 ， 
RRT 的 目的 不 是 传统 意义 上 的 "肾脏 代替 ”而 是 一 种 “ 肾 
脏 支 持 ”。 


(1) 指 征 :OD 肾脏 支持 " 指 f 
毒 哆 时 清除 过 多 体液 ; 睦 壹 血 症 时 洛 除 ; 
时 洲 除 由 于 肿 疗 细胞 还 死 产 生 的 大 量 
















广 呼 吸 









突 迫 综合 征 时 减轻 肺 水 肿 和 清除 部 分 炎症 介 
能 障碍 综合 征 时 容量 控制 和 清除 炎症 介质 :多 
衡 (Na” 过 160mmolL 或 二 115mmol/L); 
39. 5C 或 持续 低温 时 控制 体温 ;药物 过 量 fc 
清除 。“ 肾 脏 支 持 ” 主 要 用 于 那些 原 发 病 计 肾 功能 下 
降 较 快 且 短 时 间 内 不 能 恢复 的 患者 。@ “肾脏 替代 ” 指 征 : 
当 出 现 威胁 生命 的 严重 并 发 症 时 应 紧急 透析 ,如 严重 高 钾 
血 症 ,K- 之 6. 5mmol/L 或 已 经 出 现 严重 心 律 拓 入 常 ; 急 性 肺 
水 肿 且 利尿 效果 不 满意 ;严重 代谢 性 酸 中 毒 
7.2, 且 由 于 急性 左 心 训 和 体液 容量 过 多 而 不 能 给 予 足 量 碱 
剂 时 。 

(2) 模式 :AKI 时 的 RRT 主要 包括 借助 体外 循环 的 
血液 透析 或 血液 滤 过 等 ,以 及 无 须 体 外 循环 的 腹膜 透析 
《peritoneal dialysis, PD)。 前 者 根据 单 次 治疗 的 持续 时 间 
分 为 间 软 性 肾脏 替代 治疗 (intermittent renal replacement 
therapy,IRRT) .CRRT 以 及 介 于 两 者 之 间 的 延长 的 RRT。 
方法 的 选择 应 综合 考虑 患者 病情 、 医 护 人 员 对 技术 的 掌握 
程度 和 当地 医疗 资源 等 多 方面 因素 ,以 安全 、 有 效 、 简 便 、 经 
济 为 原则 。 

与 血液 透析 相 比 , PD 的 优点 是 具有 更 好 的 安全 性 和 
易 操作 性 ,但 对 水 和 溶质 清除 可 能 不 足 , 还 可 导致 严重 高 糖 
血 症 和 蛋白质 丢失 。 由 于 价格 较 便宜 , 且 不 需要 使 用 抗 凝 
药 ,所 以 在 发 展 中 国家 和 地 区 ， PD 仍 是 治疗 ARKI 的 常用 方 
法 。 此 外 ,在 某 些 临床 情况 下 ,选用 PD 治疗 有 一 定 优势 ， 
如 心胸 .血管 等 手术 后 并 发 AKI, 患者 常 有 低 血 庄 等 血 流 
动力 学 不 稳定 情况 , 且 术 后 早期 不 宜 全 身 抗 凝 .施行 IRRT 
和 CRRT 均 有 一 定 困难 ,可 首选 PD 或 先 施行 PD 作为 过 
渡 , 条 件 成 熟 时 转 为 IRRT 或 CRRT 治疗 。 

(3) 剂量 :由 于 一 些 大 规模 临床 研究 均 未 发 现 高 剂 基 
的 强化 肾脏 支持 疗法 镑 低 剂 量 肾 胜 替代 治疗 更 具 优势 . 因 
此 2012 年 KDIGO 制定 的 AKI 临床 实践 指南 建议 .ARKI 患 
者 接受 间断 或 延长 RRT 时 每 周 单 室 尿 指数 CsPK1 
V) 应 达到 3. 9， wa + 滤 出 液 的 总 便 应 达 

到 20~25ml/(kg* A es I 量 与 实际 剂 世 差 芥 
RRT 处 方剂 量 ss ,以 30 一 35ml/(kg 。h) 为 妥 。 
对 于 严重 感染 、 Pp 者 .可 考虑 适当 增加 
剂量 

日 前 .关于 危重 ARI 时 RRT 的 时 机 、 剂 一 
题 . 仍 存在 较 多 争议 。 预 计 AKI 病情 将 进行 
当 提早 开始 RRT.AKI 不同 临床 分 期 均 只 是 
相对 指 征 , 是 否 开 始 RRT 还 合 获 虑 下 列 从 
础 痊 功 能 ,AKI 基础 病因 的 






























































模式 等 问 
加 重 ,应 适 
RRT 开始 的 
| 来 , 包 丘 址 
寺 问 、ARI 病 
度 、 合 并 短 
状态 、 出 血 友基 
是 够 让 据 提 未 IRRT 
和 CRRTI 哪 种 治疗 模 Ri 应 根据 临床 实际 情况 选择 涌 
站 模式 ,主根 据 患 淮 病 情 变 化 及 时 调整 治疗 模式 CRRT 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


的 优势 是 血 流动 力学 的 稳定 性 , 故 血 流动 力学 严重 不 稳定 ， 
同时 合并 急性 肝 损 伤 , 急 性 脑 损伤 的 AKI 患者 ,可 选择 
CRRT。IRRT 主要 优势 是 治疗 灵活 性 、 安 全 性 、 可 操作 性 
济 性 ,尤其 适用 于 需要 快速 平稳 纠正 的 危急 情况 如 严 
高 钾 血 症 等 。 而 延长 的 了 RT( 如 持续 低 效 每 日 透析 等 ) 
兼 具 CRRT 和 IRRT 两 者 优点 ,近年 来 临床 应 用 日 益 增多 。 
于 AKI 是 涉及 多 种 病因 的 临床 综合 征 , 不 同 亚 型 
AKI 及 不 同 临床 状况 可 能 对 RRT 的 要 求 不 同 , 所 需 的 
RRT 时 机 ,剂量 及 模式 也 不 尽 相同 。 因 此 ,对 危重 AKI 患 
者 的 肾脏 替代 治疗 应 该 采取 早期 目标 导向 的 个 体 化 肾脏 蔡 
代 疗 法 理念 , 即 针对 不 同 AKI 病因 、 不 同 并 发 症 、 合 并 症 和 
其 他 临床 具体 情况 ,首先 明确 患者 治疗 需求 ,确定 RRT 具 
体 治 疗 靶 目标 ,然后 根据 治疗 靶 目 标 决 定 RRT 的 时 机 、 剂 
量 \ 模 式 及 抗 凝 方案 ,并 在 治疗 期 间 依 据 疗效 进行 动态 调 
整 ,实行 个 体 化 的 早期 目标 导向 RRT。 

6. 恢复 期 治疗 ”在 AKI 恢 复 期 早期 ,威胁 生命 的 并 
发 症 依然 存在 。 治 } 为 维持 水 、 电 解 质 和 酸 碱 平衡 ， 
控制 氮 质 血 症 ,治疗 原 发 病 和 防止 各 种 并 发 症 。 恢 复 期 早 
期 即使 尿 量 每 日 超过 2500ml, 尿 素 氮 仍 可 继续 上 升 。 故 已 
施行 RRT 者 , 仍 应 继续 RRT, 直至 血 肌 醋 稳 定 降 至 
265umolL 以 下 。 临 床 一 般 情况 明显 改善 者 可 暂停 RRT 
观察 ,病情 稳定 后 停止 RRT。 部 分 ATN 病例 多 尿 期 持续 
较 长 ,补液 量 应 逐渐 减少 ( 比 出 量 每 天 少 500 一 1000ml) , 尽 
重 经 胃 肠 道 补 充 , 以 缩短 多 尿 期 。 不 能 起 床 的 患者 , 尤 应 注 




















































































意 防止 肺 部 感染 和 尿 路 感染 。 对 AKI 存活 患者 需 按照 慢 
性 肾脏 病 相关 诊治 指南 要 求 长 期 随访 治疗 . 
【预后 】 


AKI 预后 与 原 发 病 ,合并 症 、 年 龄 , 籽 功 能 损害 严重 
度 ,诊断 治疗 是 否 及 时 、 有 无 多 脏 咒 功能 障碍 和 并 发 症 等 有 
关 。 随 着 RRT 广泛 开展 ,直接 死 于 肾 误 竟 的 病例 显著 减 
少 , 而 主要 死 于 原 发 病 和 并 发 症 ,尤其 是 绷 外 脏 器 功能 误 
竭 , 多 见于 严重 创伤 、 en 大 0 
于 六 和 AKI i 


















〖 预 防 】 

AKI 发 病 举 及 死亡 率 居 高 不 下 ,预防 极为 重要 
疗 原 发 病 ,及 时 发 现 导 致 AKI 的 危险 因素 并 加 
是 AKI 栅 防 的 关键 















AKI na a 


习 罕 包括 虐 往 有 悍 性 肾 
人 . 衬 屎 病 、 高 血压 ,肾病 综合 征 、 冠 心病 , 周 图 拥 
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在 绝对 或 相对 有 效 血 容量 不 足 ` 同 时 存在 多 种 肾 损伤 病因 
等 。 高 危 患者 需 根据 临床 具体 情况 ， 酌情 采取 下 列 预 防 措 
施 :中 及 时 维持 血 流 动力 学 稳定 :每 日 评估 患者 容量 及 血 流 
动力 学 状态 ,及 时 纠正 有 效 血 容 量 不 足以 避免 肾脏 低 灌注 ; 
出 血性 休克 扩容 治疗 首选 补充 等 张 品 体 溶液 而 非 胶体 溶 
液 , 血 管 源 性 休克 在 扩容 同时 适当 使 用 缩 血管 升 压 药物 ;高 
危 患者 在 围 手术 期 或 发 生 腑 毒 性 休克 期 间 应 设 定 血 流动 力 
学 及 氧 侣 参数 的 靶 目 标 值 。 四 药物 肾 毒 性 的 防治 :仔细 评 
佑 高 危 患 者 暴露 于 肾 毒 性 药物 或 诊断 、 治疗 性 操作 的 必要 
性 ,尽量 避免 使 用 氨基 糖苷 类 药物 、 非 当 体 类 抗 炎 药 物 、 造 
影 剂 等 肾 毒 性 药物 。 必须 使 用 上 述 药物 时 ,在 保证 疗效 的 
同时 应 注意 降低 肾 毒 性 ， 如 氨基 糖苷 类 药物 采用 每 日 单 次 

给 药 代替 每 日 多 次 给 药 ,或 局 部 用 药 代替 静脉 用 药 , 应 用 两 
性 霉 素 也 的 脂 质 制剂 .只 类 或 吉 白 茵 来 扩 真菌 药物 代 营 两 
性 答 素 传统 剂型 等 ; 尽 可 能 使 用 最 低 剂 基 量 、 等 渗 或 低 渗 
的 造影 剂 ,或 改 用 其 他 影像 学 检查 方法 。 充足 补液 对 于 肾 
前 性 和 造影 剂 肾 损 伤 防治 作用 已 获 肯 定 。 N- 乙 酰 半 胱 氨 
酸 、 还 原型 谷 胱 甘 肽 .静脉 给 注 碳酸 氨 盐 溶液 等 村 可 能 对 造影 
剂 肾病 有 预防 作用 。 高 危 患 者 在 使 用 造影 剂 当天 可 静脉 子 
以 水 化 (生理 盐水 500ml) 十 破 化 (5% 碳酸 氨 钠 溶液 
250ml) 十 还 原型 谷 胱 甘 肽 (1.2g) 以 预防 造影 剂 肾病 。 
@@ 围 产 期 重度 缺 氧 的 高 危 新 生 儿 ,可 予 单 剂 基 茶 碱 (1 一 
5mg/kg) 以 预防 AKI。 
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第 二 节 ”灾难 事件 中 的 
急性 肾 损 伤 


滕 杰 ”本 小 强 









FE 器 可 以 导 争 伤 着 立即 琵 亡 ,市 迟 
二 要 站 网 于 拼 计 伤 引 起 的 横 纹 肌 溶 解 , 尤其 是 挤 讨 绎 
合 征 (crush syndromes,C S) 相 关 的 急性 肾 损 伤 Cacute kidney 


imimny'AKD。 CS 相关 AKI 主要 是 指 四 肢 或 撕 十 肌肉 丰 汉 


发 性 












部 位 长 时 间 受 到 重 物 挤 压 , 受 压 部 分 组 织 坏 死 和 横 纹 肌 溶 
解 ,出 现 以 肢体 肿胀 、 肌 红 蛋白 尿 、 高 血 钾 为 特点 的 AKI 综 
合 征 , 如 果 诊 治 不 及 时 或 救援 不 当 ， 中 数 伤 者 将 面临 新 的 
死亡 危险 ,是 仅 次 于 外 伤 直接 致死 的 第 二 大 死亡 原因 .必须 
得 到 高 度 重视 。 















CS 常 继 发 于 各 种 灾难 性 事件 ,而 强 询 地震 可 使 成 千 上 
万 灾民 受伤 , 导 ee 发 生 CS。 资 料 显示 ， 
地 涯 可 造成 3% 一 20% 的 挤 压 伤 ,但 这 一 比例 在 近年 来 有 


下 降 趋势 。2008 ee 
年 意大利 地 起 导致 308 人 死亡 ,1500 余 合 
10 例 患 者 需要 肾脏 替代 治疗 (renal replacement therapy， 
RRT) ;2010 年 海地 地 涯 死亡 人 数 超 过 20 万 ,伤员 30 万 . 仅 
19 例 患 者 发 生 需 要 RRT 的 CS 相关 AKI。 由 于 我 国 大 陆 
地 区 位 于 地 正高 烈 庶 区 让 的 部 分 较 多 ， 因此 在 强烈 地 起 早期 





2. 1% :2009 
伤 .其 中 仅 









中 




















救护 中 ,防治 AKI 十 分 重要 
(3 挤 压 综合 征 所 致 A AKI 的 发 病 机 制 ” 挤 压 伤 所 致 
AKI 是 多 合作 用 所 致 。 挤 压 伤 早期 ,由 于 肢体 受 压 













造成 受 压 部 位 肌肉 损伤 , 肌 膜 通 透 性 
人 有 多 Rs 引起 肌 细胞 肿胀 、 肌 内 


曾 加 ,水 、 钠 等 


快速 进 

















员 肌 肉 而 引起 低 血 容 
极 扩容 对 于 预防 休克 和 AKI 发 生 十 
压力 后 ,又 可 造成 受 压 肢体 力 到 全身 前 E 
交大 量 钾 ,上册 红 蛋白 、 磷 和 


.因此 早期 和 
。 当 肢体 解除 























死 或 受 损伤 肌肉 还 可 和 i 
入 细胞 外 液 , 肌 红 开 自沉 积 二 肾 小 管 ,造成 悄 小 管 蛆 察 ,家 
久 腔 内 液 反 流入 好 间 质 造成 间 质 水 肿 , 故 在 容量 恢 仇 、 血 













于 后 即 应 充 参透 性 利尿 以 冲洗 沉积 于 小 
的 员 红 蛋白 , 消 峭 间 质 水 肿 。 缓解 .减轻 受 压 肢体 


。 创 伤 后 数 分 钟 内 损伤 的 肌肉 内 压 可 赵 过 动脉 压 , 基 
些 肌 群 如 前 辟 ,小腿 等 ,和 腔 内 
让 UR 当 贞 内 ,可 使 
人 办 血液 循环 人 在 ee 
肌 神 经 缺 血性 损伤 。 

二 ) 创伤 性 横 纹 肌 裂 解 所 致 休克 的 早期 处 理 及 AKI 


























. 早期 液体 复苏 ”CS 所 致 AKI 的 发 生机 制 是 籽 血 流 
流 不 是 及 肌 红 蛋白 和 屎 酸 引起 最 小 管 阻塞 。 早 期 液体 复 
苏 对 防止 AKI 发 生 具 为 关键 ,通过 早期 充分 的 "水 化 "与 
“ 碱 化 ”治疗 .可 以 预防 或 减轻 册 红 但 白 在 内 小 管内 的 沉积 
如 果 无 法 补液 ,可 考虑 在 受累 靶 体 上 短期 使 用 止血 带 : 避 免 
钾 , 员 红 蛋 向 等 有 省 物质 大 量 进 入 血液 循环 ,导致 严重 并 发 
症 ， 但 也 有 学 者 不 主张 使 用 止血 带 . 希 望 人 能 增加 保留 受 挤 
压 股 体 的 机 会 ， 
01) 及时 充分 "水 化 "和 "了 碱 化 ”: 在 救援 
ey ed ee | 
-1. 51, h, 发 三 中 救出 后 , 
水 中 加 入 
































二 章 和 急性 肾 损伤 


50mmol/L 碳酸 氢 钠 浴 液 ,第 1 天 一 般 给 予 磷酸 氧 钠 200 一 
300mmol/L 溶液 :保持 尿 液 pH 值 二 6. 5; 以 预防 肌 红 蛋白 
和 尿酸 在 肾 小 管内 沉积 。 

(2) 渗透 性 利尿 药 :如 尿 量 超过 20ml/h. 则 在 每 升 液 
体 中 再 加 入 20 站 甘露 醇 50ml, 每 小 时 输入 5g. 滴 注 甘 露 醇 
可 降低 筋 膜 腔 室 压 力 。 

最 好 根据 中 心静 脉 压 调整 补液 量 及 补液 速度 .以 防 容 
量 过 多 。 不 具备 监测 条 件 者 .每 天 补液 量 一 般 不 应 超过 

已 经 住院 的 患者 ,如 果 补 液 后 尿 量 增 加 .应 加 大 补液 
量 , 使 尿 量 超过 300ml/h, 以 降低 AKI 发 生 率 。 上 述 补液 
方案 应 持续 至 肌 红 蛋白 尿 症 的 临床 和 生化 学 证 据 消 失 ( 通 
常 在 第 3 天 )。 

2. 病因 治疗 ”对 于 CS 相关 AKI 患者 .还 需 积 极 进 行 
病因 涌 疗 ,如 创伤 部 位 切 开 减 压 , 必 要 时 果断 截肢 ,以 防止 
严重 并 发 症 。 但 对 受 挤 压 肢体 处 理 是 否 应 切 开 减 压 看 法 不 
一 ,有 人 认为 必须 采用 直接 测 压 计 , 测 得 肌 腔 内 压 超过 
40mmHg( 或 舒张 压 降低 30mmHg) 并 持续 8 小 时 以 上 才 
做 筋 膜 切 开 术 ,但 受灾 区 往往 缺乏 监测 腔 内 压力 的 设备 。 
远 端 肢体 检测 不 到 脉搏 则 表示 腔 内 压力 极 高 ,可 粗略 估计 
肌 腔 内 压 , 但 有 些 伤员 即使 是 出 现 了 有 病理 生理 学 意义 的 
肌 腔 内 压 升 高 时 ,也 可 能 仍 有 远 端 肢体 脉搏。 

3. 并 发 症 防治 ” 挤 压 伤 综合 征 所 致 AKI 患者 常 迅速 
出 现 严重 的 高 钾 血 症 ,细胞 外 钙 进 入 受 损 肌肉 内 造成 低 钙 
血 症 以 及 休克 和 AKI 引 起 的 代谢 1 了 毒 均 加 本 机 机 血 

管 抑制 和 严 他 













































证 所 致 的 心血 
久 死 于 高 钾 血 证 。 故 





， 
,每 天 应 监测 血清 钾 3 一 4 
nd 
。 挤 压 伤 高 
:一 般 不 首选 钙 剂 静脉 注 
损 只 的 钉 在 恢复 期 会 再 次 释放 入 
血 ,. 过 多 补 钙 可 增加 高 钙 血 症 风 上 险 。 输 注 大 性 液体 可 能 会 
加 重 低 钙 血 症 。 
(三 ) RRT 在 地 震 灾区 AKI ee 
ARKI 串 者 的 临床 特点 














点 为 常 合并 















分 解 代谢 至 出 现 难以 控 般 
荷 异常 。 血 清 员 可 以 作为 


没 眶 等 内 环境 
FE. 使 度 过 危险 期 ， 
六 下 伤 所 敏 ARI 的 RRT 首选 et 血液 透析 /血液 


有 地 





共和 帮 流 动 
稳定 或 出 现 






和 伤 重 、 册 
及 多 峰 官 功能 











第 十 九 篇 


RRT。 连 续 性 RRT 使 用 通 透 性 高 .生物 相 容 性 好 的 滤器 ， 
以 对 流 和 (或 ) 弥 散 两 种 方式 进行 连续 治疗 ,不 仅 对 血 流动 
力学 影响 小 ,还 可 能 通过 增加 对 体内 毒性 及 炎症 介质 的 清 
除 ,有 效 维护 机 体内 环境 平衡 ,为 外 科 手 术 治 疗 提供 时 机 。 
但 上 述 RRT 均 需 借助 体外 循环 ,操作 复杂 , 需 大 量 透析 液 / 
和 置换 液 ,专用 设备 及 电源 ,在 交通 运输 不 便 的 边远 地 区 , 实 
施 难度 较 大 。 腹 膜 透析 技术 上 要 求 简 单 ,不 需 电 力 , 可 快速 
投入 治疗 。 由 于 挤 压 伤 者 多 有 快速 发 展 的 严重 高 钾 血 症 ， 
故 对 于 腹部 无 外 伤 且 无 血 透 条 件 者 ,可 先行 腹膜 透析 作为 
过 渡 性 治疗 。 但 腹 透 清除 钾 的 效率 较 低 ,在 混乱 环境 下 操 
EF 腹腔 感染 率 高 。 因 此 ,伤员 应 尽快 转院 接受 进一步 间 吹 
”性 或 连续 性 RRT。 
(四 ) 地 震 等 突 发 灾难 相关 AKI 救援 工作 的 组 织 管理 
如 果 救 援 及 时 ,处 理 得 当 ,CS 相关 AKI 的 预后 好 于 其 他 原 
因 导 致 的 AKI, 科学 有 序 的 医学 救援 对 提高 疗效 和 减少 


泌尿 系统 疾病 






















































































病死 率 至 。 国 际 肾 脏 病 学 会 于 1989 年 组 建 了 国际 
肾脏 灾难 救助 工作 小 组 (Renal disaster relief task force， 
RDRTF) ,并 制定 了 “肾脏 灾难 救助 行动 中 的 全 球 性 协调 和 


他方 性 协调 模式 图 ”, 一 旦 检测 到 地 震 后 ,立即 评估 对 国际 
救援 行动 的 需要 程度 ,包括 全 面 评估 灾区 卫生 保健 的 基础 
设施 、 可 能 的 CS 伤员 人 数 以 及 需要 透析 援助 的 情况 。 根 
这 数 援 队 和 物资 供应 , 透 

1 F 











据 这 救援 组 织 机 构 迅 速 动员 























尽管 司 际 组 织 已 为 完善 

际 救 援 组 织 提 出 了 许多 设想 ， 汶川 大 地 起 的 国 

来 看 ,许多 方面 的 工作 仍 亚 待 完善 。 
或 区 域 性 肾脏 灾 志 
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第 三 节 ”造影 剂 肾病 与 
急性 肾 损 伤 
吉 俊 ” 丁 小 强 


造 虹 剂 时 病 (radiographic contrast nephropathv) .又 称 


2004 














对 比 剂 肾病 (contrast-induced nephropathy， CIN), 指 血管 
内 注射 磺 造 影 剂 后 72 小 时 内 发 生 的 急性 肾 损 伤 ,并 排除 其 
他 病因 引起 的 肾 损 伤 ,一 般 量化 的 标准 为 血清 肌 本 (SCr) 
升 高 44. 2 一 88. 4pymol/L(0. 5 一 mgy/dl) 或 较 基 础 值 升 高 
25% 一 50%。 由 于 SCr 水 平 会 受到 肾 内 和 肾 外 多 种 因素 
(如 年 龄 ,性别 .肌肉 体积 .药物 干扰 、 机 体高 分 解 代谢 状态 
等 ) 的 影响 ,因此 有 学 者 提出 ， 应 用 佑 算 的 肾 小 球 滤 过 率 
(eGFR) 或 胱 抑 素 CCcystatin C) 的 变化 作为 CIN 的 定义 指 
标 可 能 更 为 精确 和 敏感 ,也 有 学 者 通过 尿 液 蛋 习 质 组 学 来 
研究 造影 后 特异 的 尿 液 标志 物 ， 以 期 早期 诊断 CIN。 但 是 ， 
造影 后 SCr 的 升 高 仍 是 目前 临床 上 公认 的 CIN 诊断 指标 。 

随 着 影像 学 和 介 人 诊治 技术 的 迅速 发 展 ,造影 齐 的 应 
用 越 来 越 广泛 ,已 成 为 仅 次 于 肾 洪 注 不 足 和 晴 毒 性 药物 引 
起 的 医院 获得 性 急性 肾 损伤 的 第 三 大 常见 原因 。CIN 发 病 
率 在 普通 人 群 中 为 0. 6% 一 2 3%, 但 在 伴 有 肾 功 能 减退 及 
其 他 危险 因素 的 患者 发 明显 增加 ,可 高 达 25% ~ 
60%。CIN 不 是 一 个 良性 的 疾病 ， 可 显著 降低 心脏 介入 和 
手术 的 生存 率 。 





















【CIN 危险 因素 】 

(一 ) 慢性 肾脏 病 

患者 发 生 CIN 的 风险 显著 于 
及 更 严重 阶段 是 CIN 的 危险 因 
病 率 与 造影 前 肾 功 能 损伤 :。 
(二 ) 糖尿 病 ， 糖 尿 病 尤 其 是 合并 CKD 时 ,造影 后 
CIN 的 风险 显著 升 高 糖尿 病 合并 CKD 患者 比 患 有 相同 
最 功能 水 平 CKD 而 不 合并 糖尿 病 患 者 的 CIN 人 
主要 原因 是 前 者 多 合并 高 血压 \ 代 谢 综合 征 ` 多 支 
病变 等 。 据 报道 ,糖尿 病 病史 超过 10 年 ,年龄 50 岁 以 上 、 
合并 血管 病变 和 eGER<60ml/Cmin 。1. 73m2) 的 患者 , 搂 
受 造影 剂 后 CIN 发 病 率 儿 平 达 100 中 。eGFR>60m/ 
Cmin 1.73m2) 的 糖尿 病 患者 CIN 的 危险 性 是 否 增加 尚 有 
争论 。 

(三 ) 高 龄 “老年 人 尤其 是 年 龄 之 70 岁 。 

(四 ) 心力 误 竟 “心切 能 四 一 从 级 或 左 心室 射 血 分 数 
减少 (EF<40%) 是 CIN 的 独立 危险 因素 。 

{五 ) 围 手术 期 血 流动 力学 不 稳定 ” 儿 项 在 经 皮 冠 状 
动脉 造影 患者 中 进行 的 大 规模 研究 显示 ,CIN 的 发 病 与 血 流 
动力 学 不 稳定 相关 ,如 围 手术 期 低 血压 和 使 用 主动 脉 内 球 要 
反 捕 汞 。 低 血压 增加 了 肾 缺 血 的 风险 ,而 使 用 动脉 内 球 改 反 
捧 (IABP) 本 身 表明 已 经 存在 血 流动 力学 不 稳定 ,使 用 IABP 还 
可 能 使 主动 脉 班 块 处 动脉 汐 样 硬化 血栓 脱落 ,造成 皮 损 伤 。 

(六 ) 肾 毒性 药物 “同时 使 用 反 毒 性 药物 时 发 生 CIN 
的 风险 增加 ,包括 大 剂 且 或 长 期 应 用 利尿 药 ` 非 当 体 类 抗 炎 
药 、 氨 基 糖 背 类 抗生素 .两 性 

(七 ) 造影 剂 因素 

1 造影 剂 用 量 ” 多 项 研究 证 实 , 造 影 剂 用 量 是 CIN 发 


ceGER 一 60ml/ (min。 1.73mz ) 的 
即 慢性 肾脏 病 CCKD)3 期 
日 CKD 患者 CIN 的 发 















































生 的 独立 危险 因子 ,在 高 危 患 者 使 用 100ml 以 上 的 造影 
剂 ,CIN 发 病 率 升 高 。 

2. 造影 剂 种 类 ”目前 临床 所 用 的 造影 剂 大 多 为 含 碘 
的 有 机 造影 剂 , 按 其 分 子 结构 分 为 离子 型 和 非 离子 型 两 大 
类 ,根据 其 渗透 压 的 不 同 则 可 分 为 高 渗 、 低 渗 和 等 渗 造影 齐 
三 大 类 。 高 渗 造 影 剂 的 代表 性 药物 为 离子 型 有 机 碳 造 影 齐 
光影 葡 胺 ,其 渗透 压 为 血浆 渗透 压 的 5~7 倍 ; 低 渗 造影 齐 
的 渗透 压 约 为 血浆 渗透 压 的 2 倍 , 所 谓 低 渗 只 是 相对 于 高 
渗 而 言 , 代 表 性 药物 为 非 离子 型 单 体 如 碳 海 醇 ( 欧 乃 派克 ); 


第 二 章 ”急性 肾 损伤 


机 碘 造 影 剂 碘 克 沙 醇 ( 威 视 派克 )。 动 物 实验 和 临床 研究 已 
明确 低 渗 非 离 子 造影 剂 较 高 渗 离 子 型 造影 剂 安全 .但 
造影 剂 是 否 优 于 低 渗 造 影 剂 尚 有 争议 ,在 高 危 患者 等 渗 造 
影 剂 的 肾 毒性 可 能 较 小 。 

( 八 ) 其 他 ”两 次 造影 剂 应 用 的 间隔 时 间 过 得、 动脉 注 
射 造影 剂 也 可 能 增加 CIN 风险 。 

有 研究 者 利用 相关 统计 学 模型 对 各 危险 因素 进行 评 
分 ,分 值 越 高 者 CIN 的 风险 越 高 ,需要 透析 的 危险 度 也 越 
大 。 这 一 方法 直观 简便 ,为 CIN 风险 评估 提供 了 切实 可 行 











等 渗 造 影 剂 与 血浆 等 涌 ,代表 性 药物 为 非 离 子 型 二 育 体 有 的 方法 。 见 表 19-2-9。 
表 19-2-9 PCI 术 后 CIN 危险 评估 
危险 因素 评分 CIN 危险 评估 
低 血压 5 总 分 
主动 脉 球 列 反 捕 5 <5 6~10 11~15 三 16 
充血 性 心 衰 5 
年 龄 二 75 岁 4 CIN 危险 度 
贫血 3 低 中 高 极 高 
糖尿 病 8 7.5% 14.0% 26.1% 57.3 
造影 剂 剂 基 1( 每 100ml) 
SCr>133pkmol/L 或 需要 透析 危险 度 
eGFR<60ml/(min* 1.73m’) 2(eGFR40~60) 0.04% 0.12% 1.09% 12. 6% 
4(eGFR20~ 40) 
6(eGFR<20) 
(2) 免疫 机 制 :造影 剂 可 以 引起 过 敏 反应 ,包括 过 敏 性 
【发 病 机 制 】 休克 和 死亡 。 给 免 注 射 造影 剂 可 引起 组 胺 释放 、 补 体 下 降 。 
造影 剂 肾病 的 发 病 涉及 多 种 机 制 ,目前 认为 主要 与 以 ” 有 报道 使 用 造影 剂 发 生 AKI 的 患者 血 中 可 检测 出 IgM 抗 
i 体 , 均 提 示 可 能 有 免疫 因素 参与 CIN 的 发 生 。 














: 肾脏 血 流动 力学 变化 ”造影 剂 对 肾 血 流 的 影响 星 
Dy 反应 ,用药 早期 表现 为 短 时 间 的 肾 血管 扩张 ,继而 持续 
强烈 的 肾 血 管 收缩 ,导致 肾 内 血 流 重新 分 配 , 艇 质 缺 血 ,其 
机 制 可 能 与 血管 收缩 因子 ( 腺 葵 、 钉 离子 .内皮 素 等 ) 及 舒张 
因子 (一 氧化 氮 、 前 列 腺 素 等 ) 比 例 失调 有 关 。 

2. 对 肾 小 管 的 直接 肾 毒 性 ”造影 剂 可 损伤 峭 小 管 细 
胞 线粒体 膜 ,干扰 细胞 的 氧 代谢 ,从 而 造成 细胞 损伤 ,病理 
上 表现 为 肾 小 管 上 皮 细 胞 空 泡 样 变 和 间 质 水 肿 。 另 外 , 造 
影 剂 能 使 尿酸 ,草酸 盐 .Tamm-Horsfall 蛋白 等 排泄 增加 ， 
加 上 造影 剂 高 渗 造 成 的 脱水 ,导致 了 肾 小 管 的 阻塞 。 

3. 其 他 

(1) 氧 自 由 基 损伤 :造影 剂 可 使 肾 小 管 上 皮 细 胞 中 的 
氧 自由 基 产 生 增加 ,降低 抗 其 氧化 酶 能 力 ,从 而 引起 肾 小 管 
细胞 损伤 。 予 急性 脱水 小 忌 注 射 泛 影 葡 胺 后 ,其 肾 皮 质 过 
氧化 氨 酶 . 超 氧 化 物 歧化 酶 活 i 显著 下 降 , 脂 质 过 氧化 物产 
物 显著 升 高 ;事先 给 予 大 剂量 抗 氧 化 剂 则 能 减轻 肾 皮质 的 
氢化 应 激 和 肾 损 伤 。 














【临床 表现 】 

典型 的 临床 表现 为 Scr 升 高 , 轻 者 可 无 任何 症状 。Ser 
升 高 多 见于 造影 后 24 一 48 小 时 内 ,3 一 5 天 达 高 峰 , 可 有 少 
基 蛋 白 尿 、. 血尿 、 管 型 尿 , 尿 酶 增高 , 尿 浓缩 功能 下 降 。 多 于 
第 7 一 10 天 Scr 逐步 恢复 至 基础 水 平 。 其 中 20 汉 的 病例 可 











出 现 一 过 性 少 尿 , 严 重 者 出 现 无 尿 ,甚至 需要 透析 治疗 。 不 
可 逆 肾 衰竭 较 少 见 , 主 要 见于 高 龄 . 原 有 CKD 患者 ,可 遗留 
慢性 肾 功能 减退 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

临床 上 有 应 用 造影 剂 史 ,24 一 上 小 时 内 Ser 升 高 , 伴 有 
少量 蛋白 尿血 屎 、 管 型 尿 ,在 除外 其 他 引起 急性 肾 损 伤 的 
病因 (如 脱水 , 心 训 . 外 科大 手术 .应 用 肾 毒 性 药 
诊断 CIN。 一 些 尿 液 生物 标志 物 如 中 性 粒 细 胞 明 I 关 
载 脂 和 蛋白 (neutrophil gelatinase-associated lipocalin, NGAL) 、 
LI-18 乙酰 -8#D- 氨 基 葡 葡 精 背 彰 (NAG) 等 可 先王 Ser 山 











2095 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


现 异常 ,为 早期 诊断 CIN 提供 了 重要 参考 。 

CIN 须 与 胆固醇 栓塞 引起 的 急性 肾 损伤 相 鉴 别 。 胆 固 
醇 栓塞 多 发 生 于 有 动脉 粥 样 硬化 的 患者 ,常见 诱因 为 外 科 
F 术 血管 造影 及 介入 治疗 、 应 用 抗 凝 药 或 溶 栓 药物 。 急 性 
型 者 在 接受 造影 剂 后 可 出 现 血管 栓塞 的 症状 和 体征 (如 下 
肢 疼 痛 、 肢 体 麻 木下 肢 皮肤 网 状 青 班 ), 外 周 血 嗜 酸性 粒 细 
胞 增高 , 肾 活检 显示 有 特征 性 的 胆固醇 栓 子 。 上 患者 可 出 现 
低 血 压 、 少 尿 甚至 由 于 多 脏 器 梗死 而 死亡 。 悍 性 型 者 通常 
表现 为 进行 性 肾 功 能 减退 ,并 发 展 为 不 可 道 性 肾 衰竭 。 

















轻 度 CIN 一 般 仅 震 对 症 处 理 , 补 液 扩容 ,维持 电解 质 
和 酸 破 平衡 ,但 必须 防止 原 有 心 功能 不 全 患者 的 容量 超 负 
荷 .并 密切 监测 肾 功 能 变化 。 停 用 肾 毒 性 药物 。CIN 多 表 
现 为 非 少 尿 型 急性 肾 损 伤 , 呈 塞 米 、 甘 器 醇 等 利尿 药 可 造成 
循环 血 量 不 足 . 从 而 加 重 肾 缺 血 , 故 不 主张 使 用 利尿 药 作 为 
治疗 CIN 的 方法 。 肾 功能 损伤 严重 者 震 透 析 治 疗 , 其 中 部 
分 患者 需 永 久 依 靠 透析 治疗 ,具体 透析 方式 选择 和 措施 参 
见 本 篇 第 四 章 “ 血 液 净化 疗法 ”。 








【预防 】 

1. 严格 掌握 适应 证 ”首先 要 严格 掌握 造影 指 征 ,对 高 
危 患 者 考虑 以 无 须 碘 造影 剂 的 检查 (如 MRI\ 超 声波 、 核 素 
或 超声 血管 造影 等 ) 蔡 代 。 当 决定 行 造影 检查 时 ,应 仔细 评 
估 CIN 的 危险 因素 ,并 尽 可 能 在 造影 前 加 以 纠正 。 

2. 静脉 补液 (水 化 ) 静脉 水 化 的 预防 作用 可 能 在 于 
它 能 对 抗 肾 素 -血管 紧张 素 系 统 ,减轻 管 - 球 反馈 ,降低 造影 
剂 在 血液 中 的 浓度 从 而 减轻 肾脏 血管 的 收缩 ,增加 尿 量 减 
轻 肾 小 管 的 阻 蹇 等 。 静脉 水 化 的 标准 方案 是 在 造影 前 12 
小 时 开始 , 巍 脉 滴 注 生理 盐水 1ml/(kg" h) ,直至 使 用 造影 
剂 后 12 小 时 。 对 于 门诊 患者 .可 于 造影 前 多 饮水 ,造影 后 
六 0.9% 的 扫 化 钠 深 液 静 滴 , 对 CIN 也 有 预防 作用 。 

3. 选择 理想 造影 剂 种 类 ,减少 造影 剂 剂量 
cf(FR 一 60ml (min 。 
100m1. 并 尽 可 能 选择 低 渗 或 等 渗 性 造影 剂 。 

4. 药物 预防 ”| 除了 静脉 水 化 ,并 没有 强 有 力 的 证 据 证 
实 任何 一 个 药物 可 以 降低 CIN 的 发 病 率 。 

(1 腺 侍 持 抗 药 : 腺 芽 是 重要 的 血管 收缩 药 ,能 够 减少 
经 符 流 时 : 增 加 氧 自由 基 的 产生 。 造影 剂 刺激 肾 内 腺 苷 分 
泌 : 厂 者 与 腺 竹 受 体 结合 , 导 敏 血管 收缩 。 因 此 ,理论 上 茶 
伐 ; 完 茶 做 等 腺 存 持 抗 药 可 以 阻 断 造影 剂 的 这 一 不 良 作用 ， 
减少 CI 的 发 生 , 但 仍 震 大 规模 的 临床 试验 加 以 证 实 。 

12) 碳 诺 多 洋 : 非 诺 多 津 是 选择 性 多 巴 胺 -1 受 体 
生态 激动 药 , 串 导 斑 全 身 、 外 周 及 肾 动 脉 扩张 ,在 血压 下 
| 队 交 这 从 皖 必 自流 量 及 好 小 球 滤 过 率 .理论 上 有 益 
CN 的 防 防 。 组 关外 多 个 前 胸 履 随机 试验 却 得 出 正 反 

而 天 振 时 :内 此 :上 正 诗 多 洋 是 香 能 够 显著 降低 CI 的 发 生 










对 于 


1.73m ) 患 者 的 造影 剂 用 量 应 二 
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尚 有 争论 。 

(3) N- 乙 栈 半 胱 殷 酸 (N acetylcysteine， NAC):NAC 
由 几 个 活性 基 团 组 成 ,包括 抗 氧 化 部 分 、 阻 止 内 皮 细 胞 黏附 
分 子 -1 表达 和 核 因子 -« 活性 的 部 分 。NAC 作为 廉价 及 安 
全 的 抗 氧化 制剂 曾 被 推荐 用 于 CIN 的 预防 。 然 而 ,目前 的 
临床 数据 大 多 为 单 中 心 试验 , 荟 茜 分 析 结果 也 并 不 一 敏 , 邦 
并 不 建议 常规 应 用 NAC 作为 CIN 的 预防 药物 。 

(4) 还 原型 谷 胱 甘 肽 :小 样本 前 脆性 随机 对 照 研 究 结 
果 显 示 , 还 原型 谷 胱 甘 肘 对 造影 剂 肾 损伤 有 一 定 预 防 作 用 。 

5. 血液 滤 过 小 样本 临床 研究 显示 血液 滤 过 可 显著 
减少 CIN 的 发 病 率 。 血液 滤 过 预防 CIN 的 可 能 机 制 是 其 
可 清除 体内 造影 剂 .又 不 影响 机 体 血 流动 力学 。 
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第 四 节 ”老年 人 和 急性 肾 损 伤 

传情 生 ” 叶 志 斌 
老年 是 急性 肾 损伤 (acute kidney injury, KD) 的 高 危 
因素 之 一 ,老年 人 AKI 的 发 病 率 较 一 般 人 和 群 为 高 ,在 病因 、 
临床 表现 和 诊断 方面 也 有 其 特殊 性 。 老年 人 对 AKI 的 易 
感性 增高 ,因此 ,加 强 预防 在 老年 人 尤为 重要 。 治 疗 上 应 综 
合 患者 各 方面 具体 情况 施 以 个 体 化 治疗 ,而 不 应 仅仅 根据 
年 龄 做 出 选择 。 老 年 人 AKI 进展 至 慢性 肾脏 病 或 终 末期 
肾病 的 概率 或 者 死亡 率 比 表 壮 年 感 者 商 ， 但 是 年 龄 是 否 是 
其 独立 危险 因子 目前 尚 无 定论 。 





【发 病 率 】 

随 着 社会 向 老龄 化 发 展 ,老年 人 成 为 发 达 国家 和 发 展 
中 国家 中 人 口 增长 最 迅速 的 年 龄 层 , 针 对 老年 人 的 医疗 
治 也 越 来 越 积极 ,许多 新 的 诊治 技术 在 老年 人 群 中 的 片 展 
也 越 来 越 普遍 ,老年 人 的 肾脏 也 因此 承 所 了 越 来 越 太 的 庄 
力 。 研究 发 现 ,AKI 的 发 病 率 与 患者 年 龄 密切 相关, 苦 年 
人 AKI 发 病 率 较 其 他 人 群 更 高 ,不 论 在 所 有 AKI 还 是 仅 
仅 在 需要 透析 的 AKI 中 ,也 不 论 是 从 社区 米 源 的 调查 结果 
中 还 是 在 医院 或 者 ICU 获得 性 AKI 中 ,情况 都 是 如 此 。 但 
是 由 于 不 同 研究 中 对 老年 人 的 划分 标准 以 及 使 用 的 AKI 
的 诊断 标准 有 所 不 同 , 所 得 出 的 老年 人 AKI 的 发 病 率 的 县 
休 数 值 仍 有 差异 。 








〖 易 感性 与 病因 】 


老年 人 较 其 他 人 群 更 易 发 生 AKI 其 可 能 的 原 央 有 如 





下 几 点 :人 老年 人 吕 患 某 些 容 易 导 致 AK 
多 ,如 心力 衰 疯 ,严重 感染 、 严 重 岂 养 不 良 、 种 交 十、 肾 
病 ` 尿 路 梗 阳 以 及 请 乡 容易 性 肾脏 损 伤 基础 的 疾病 ， 
Es, 人 本 身 等 :@@ 老 年 人 因为 起 患 
某 些 疾病 的 机 会 较 :至 AKI 的 某 些 药物 
[如 造影 剂 、 并 f 某 些 抗生素 、 降 压 药 
\ 手 术 或 诊断 操作 
〈 如 心脏 或 血管 的 造影 检查 和 手术 等 ) 的 机 会 也 随 之 增多 ; 
全 老年 人 的 肝 、 肾 对 药物 或 毒素 的 清除 和 代谢 能 力 下 降 ; 
全 丧 的 3 | 起 的 肾脏 结 均 和 功能 的 改变 .导致 老年 人 的 肾脏 
或 损伤 状态 下 代 偿 ,修复 能 7 相 较 于 年 轻 人 、 
老年 人 的 肾 小 球 2 肾 小 球 基 底 腊 变 厚 、 系 膜 区 扩张 、 肾 
小 管 的 数 匡 和 长 度 减 少 、 必 单位 尤其 是 皮质 星 单 位 减少 , 肾 
增 厚 、 a 或 少 、 肾 脏 保 钠 和 和 浓 
KR 一 氧化 所 生成 减少 .最 脏 固有 细胞 易 发 生 油 
万、 增生 能 力 减 弱 、 局 部 生 攻 因子 如 上 皮 生 长 因子 、 席 et 
样 生 长 因子 -1 .血管 内 皮 生 长 内 子 等 减少 .这 些 都 使 得 老 
人 AKI 的 易 感 性 增加 。 

阁 按 照 病因 和 发 病 机 条 和 
AKI 相 同 ,也 可 以 分 为 肾 前 性 . 肾 实 质 性 和 惨 后 性 三 大 类 ， 
但 是 在 分 布 上 咯 有 不 同 。 kee AKI 中 的 急性 肾 小 管 
坏死 和 肾 前 性 AKI 仍 是 老年 人 AKI 最 常见 的 类 型 ,但 相 
比 于 年 轻 人 , 涌 后 性 AKI 在 老年 患者 中 更 为 多 见 .良性 前 









血管 疾 










































,老年 人 AKI 与 一 般 人 群 






















see 后 腹 腊 或 倪 腔 的 恶性 肿瘤 、 神 经 源 性 
虑 等 都 是 老年 人 ! 4 后 性 AKI 常见 的 病因 ;: 某 些 肾 实质 性 





et 发 病 

中 更 常见 ,如 罕 允 

肾脏 粥 样 硬化 从 
老年 人 来 说 ,其 AK] 常 


:患者 中 也 比 年 轻 趾 者 
免疫 复合 物 型 快速 进展 性 懈 小 球 肾炎 以 及 

jj。 值 得 注意 的 是 ,就 某 一 具体 
是 多 种 病因 共同 所 致 。 





【临床 表现 了 

老年 人 ARKI 的 临床 表现 与 一般人 任 AKI 相仿 ,但 党 
不 典型 ,加 之 合并 症 较 多 , 较 重 .往往 容易 隐 拱 起 病 . 以 致 于 
i 其 不 内 击 之 处 万 为 :因为 肾脏 浓缩 功能 差 ， 
而 ;少康 型 省 可 能 少 尿 期 较 长 . 尿 量 恢复 悍 ; 多 
尿 期 恨 全 增加 不 明显 ;血清 肌 梧 上 升水 平 有 时 不 能 确切 反 
哄 虹 小 球 滤 过 功能 受 损 程 底 等 。 男 外 , 老 千 人 往往 基础 疾 
病 较 多 .加 之 AKI 叉 易 合并 或 并 发 感染 ,电解 质 迷 乱 , 酸 碱 
失 衔 ,心力 误 间 、 消 化 道 出 和 外 等 ,因此 常 导 致 

多 脏 咒 功能 性 疯 。 
























\ 心 脐 血 管 意 


〖 诊断】 

老年 人 AKI 日 前 的 诊断 标准 与 一 般 ARI 相同 .但 是 
由 于 老年 人 肌肉 合 吐 较 小 、 频 少 尿 型 老年 人 AKI1 较 多 岂 、 
因此 . 凡 血 清册 本 二 升 或 康熙 减 少 为 依据 的 诊断 标准 在 
年 人 AKI 的 诊断 中 更 加 不 敏感 或 反应 滞后 .导致 老年 
备注 闻 胰 老 硬 熏 朋 得 抑制 淹 ( 








AKI 的 诊 济 常 被 延 诬 


《cystatin C) 水 平 不 受 年 龄 . 瘦 体 质 质量 、 感 染 或 炎症 状态 
的 影响 。 有 研究 认为 cystatin C 较 血 清 肌 本 更 敏感 地 反映 
老年 人 肾 小 球 滤 过 率 的 变化 ,也 能 更 好 地 预测 老年 人 死亡 
和 心血 管事 件 的 发 生 , 因 此 ,检测 血清 cystatin C 水 平 有 可 
能 可 以 更 早期 更 准确 地 诊断 老年 人 AKI, 但 这 还 有 待 于 进 
一 步 研究 证 实 。 甚 他 一 些 反 映 肾 小 管 上 皮 细 胞 损伤 的 标志 
物 , 如 中 性 粒 细胞 明胶 酶 相关 脂 质 运 载重 白 (NGAIL) 、 涌 损 
伤 分 子 -1(KIM-1) 和 白细胞 介 素 -18(IL-18) 等 .在 老年 人 
AKI 诊断 中 的 价值 也 尚 竺 研究 

在 鉴别 肾 前 性 和 急 性 肾 小 管 坏死 时 . 尿 钠 排泄 分 数 往 
往 有 提示 作用 ,但 如 果 应 用 了 排 钠 利 尿 药 , 尿 钠 排 泄 分 数 会 
因此 增加 。 而 老年 人 本 身 肾脏 保 钠 能 力 下 降 . 使 用 利尿 药 
的 比例 又 较 高 ,因此 .对 于 老年 人 AKI, 利 用 尿 尿 素 排 泄 分 
数 较 钠 排泄 分 数 进行 两 种 AKI 的 鉴别 或 许 更 有 帮助 。 

因为 肾 后 性 AKI 在 老年 人 中 比较 常见 ,对 老年 人 AKI 
ee 心 辟 后 性 因素 的 排查 .影像 学 检查 及 导 尿 可 能 帮 

诊断 和 鉴别 。 

当 丰 半天 以 天 起 到。 即使 是 老年 患者 ,也 有 行 肾 穿刺 活 
检 的 指 征 











【防治 

老年 人 AKI 的 防治 原则 与 非 老 年 人 AKI 相同 .但 因 
为 老年 人 对 AKI 易 感 性 高 .因此 从 预防 着 手 尤 为 重要 : 
@ 在 进行 各 种 治疗 或 操作 前 后 及 过 程 中 ,应 注意 了 解 肖 功 
能 状况 ,并 密切 监测 其 变化 ,尤其 是 对 原 有 慢性 肾脏 病 和 和 慢 









性 肾 功 能 不 全 的 老年 患者 :@ 禁 用 或 慎 用 肾 栖 性 药物 .尤其 
是 避免 肾 毒 Caldas 病情 确实 竺 要 应 用 时 ,注意 


根据 肾 功 能 状况 调整 用 量 .必要 时 采取 相应 的 预防 措施 (如 
水 化 和 碱 化 预防 造影 剂 i 病 ) ,同时 密切 监测 肾 功 能 变化 : 
加 @ 始 终 注意 维持 老年 人 血 流动 力学 的 稳定 ,保证 肾脏 供血 
供 氧 ; 国 老 年 人 易 发 生 感染 .县 感 染 征象 可 能 较为 隐匿. 应 
尽 攻 减少 感染 机 会 .一旦 发 生 和 里 诊 济 ;加 须 统 惕 老 
年 人 AKI 常 常 是 多 种 病因 所 致 .在 明确 一 种 病因 后 .仿宋 
全 面 荃 虑 ,积极 防治 其 他 可 能 导致 AKI 的 因素 。 

并 没有 特别 的 针对 老年 人 AKI 的 治疗 措施 ,前 述 各 项 
AKI 的 治疗 措施 .包括 传统 的 容 脏 符 代 疗法 同样 适用 于 老 
年 人 AKI。 由 于 老年 人 心 胜 储 备 能 力 、 自 主神 经 功能 等 较 
差 , 合 并 症 较 多 、 应 用 药物 较 多 .透析 中 更 容易 发 生 答 种 血 
流动 力学 闪 乱 和 心血 管 如 低 血 压 、 高 血压 和 心律 失 
也 更 容易 出 现 出 血 、 神 经 系 问题 。 关于 连 
疗 在 老年 人 AS 应 用 .自前 的 研究 偿 
较 作 ， 但 是 因为 其 对 患者 自流 动力 学 影响 小 . 较 少 引 电 拓 衔 
:等 .所 以 可 ES PAs 2 是 页 针 人 区 

:以 及 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


【预后 】 

既往 研究 证 明 ,曾经 发 生 AKI 是 慢性 肾脏 病 或 终 未 其 
崩 病 的 危险 因素 。 动 物 实验 证 实 , 缺 血 再 灌注 AKI 之 后 数 
天 至 数 周 ,肾脏 发 生 明显 的 纤维 化 反应 ,而 这 种 纤维 化 反应 
随 着 年 龄 增加 而 增强 。 流 行 病 学 研究 也 证 实 ,老龄 与 AKI 
患者 出 院 时 肾 功 能 不 能 恢复 至 极限 水 平 有 关 。 有 研究 发 
现 ,老年 人 发 生 一 次 轻 度 AKIL, 则 进展 至 终 未 期 肾病 的 机 
会 番 倍 ,如 果 发 生 一 次 病情 较 重 的 AKI 进展 至 终 末期 肾 
病 的 机 会 为 非 老年 AKI 患者 的 3 一 13 倍 ,提示 老年 人 AKI 
较 年 轻 人 AKI 更 容易 进展 至 终 未 期 肾病 。 但 也 有 研究 不 
支持 这 一 点 ,这 可 能 与 另 一 重要 预后 指标 “死亡 "的 竞争 有 
关 , 也 可 能 与 目前 大 多 数 研究 样本 重 较 小 ,大 多 属 回顾 性 、 
病例 选择 标准 不 统一 以 及 缺乏 必要 的 分 层 和 对 照 等 因素 

老年 人 AKI 的 病死 率 是 否 较 年 轻 人 高 以 及 年 龄 是 否 
为 AKI 病 死 率 的 独立 危险 因子 ,目前 还 没有 明确 答案 。 虽 
然 分 别 有 研究 证 明 , 老 年 人 AKI 的 短期 病死 率 和 长 期 病死 
率 均 较 年 经 人 为 高 .但 是 这 也 可 能 是 老年 患者 并 发 症 与 合 
并 证 较 多 ,病情 较 严重 ,临床 上 倾向 于 对 老年 患者 的 治疗 相 








第 三 章 


2000 年 关 国 国家 肾 肚 病 基金 会 制定 的 K/DOQI 指南 
首次 提出 了 慢性 肾脏 病 (chronic kidney disease, CKD) 的 定 
义 和 进 展 分 期 CKD 是 指 : 富 肾 脏 损伤 (肾脏 结构 或 功能 
月 ;可 以 有 或 无 籽 小 球 滤 过 率 (GFR) 下 降 , 临 
理学 检查 异常 或 肾 损 伤 (包括 血 、. 尿 成 分 异常 
查 异 常 ); GFR<60ml/(min 。1.73m’ ) 守 3 
肾脏 损 伤 证 据 。 此 外 .根据 GFR 水 平 将 CKD 
分 为 1 期 ,其 中 工期 为 肾 功 能 正常 ,GFR 之 90ml/(min 。 
1.73m);2 期 为 籽 功 能 轻 度 下 降 , GFR60 ~ 89ml/(min。 
1.73m*);3 期 为 籽 功 能 中 度 下 降 , GFR30~59ml/(min。 
L735m ) 沁 期 为 籽 功 能 重度 下 际 , GFR15 一 29ml/ (min 。 
1.7320 5 期 为 悄 窒 蝎 ,GER< 15mil/tmin .1 ?3532), 随 
营 (KD 化 念 的 不 断 应 用 .临床 学 者 逐渐 认识 到 CKD 同期 
电 将 之 间 的 预后 辩 别 很 大 ,因此 KDIGO 工作 组 在 2009 年 
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对 不 太 积极 有 关 。 

总 之 ,老年 人 是 AKI 的 高 发 人 群 ,老年 人 AKI 的 病 
因 临床 表现 有 其 自身 特点 。 昌 然 预 后 似乎 绞 差 ,但 老龄 并 
不 一 定 是 其 独立 的 危险 因素 ,老年 人 AKI 仍 应 积极 诊治 ， 
个 体 化 选择 治疗 方案 ,强调 重 在 预防 。 由 于 老年 人 口 基数 
大 ,老年 人 AKI 发 病 率 高 ,开展 以 老年 加 者 为 研究 对 象 的 
相关 临床 研究 ,进一步 提高 防治 老年 人 AKI 水 平 ,有 助 于 
减少 慢性 肾脏 病 或 终 末期 肾病 的 总 体 发 病 率 和 降低 AKI 
总 体 病死 率 。 
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慢性 肾脏 病 


建议 将 屎 蛋白 量 也 作为 判断 预后 的 指标 ,同时 将 CKD3 其 
分 为 CKD3a[GFR45 一 59ml/(min，1.73m* )] 和 CKD3b 
[GFR30~44ml/(min* 1.73m?)J]。 由 此 可 见 , CKD 是 绝 
大 多 数 的 原 发 性 肾脏 疾病 或 继 发 性 肾脏 疾病 (如 肾 小 球 肾 
炎 \ 隐 区 性 肾炎 、 将 盐 肾 炎 、 过 敏 性 紫 疗 肾 炎 、 红 斑 狼 郊 肾 
炎 、 痛 风 坚 .IEA 肾病 ,肾病 综合 征 、 膜 性 肾病 、 糖 尿 病 肾 病 、 
高 血压 痛 病 ,多 训 皮 皮 病 ) 的 临床 统称 。 其 临床 表现 多 种 多 


样 ,可 从 无 症状 实验 室 检查 异常 到 尿毒 症 





【流行 病 学 】 

近年 来 慢性 明 脏 疾病 ,尤其 是 终 末 期 肾脏 疾病 (end 
Stage of renal disease,ESRD) 患 者 的 发 病 率 、 住 院 率 均 有 了 明 
显 升 高 ,严重 威胁 着 人 类 的 健康 与 生命 。 在 英国 ,ESRD 的 
年 发 病 率 约 为 100/100 万 ,在 过 去 10 年 间 增 长 了 1 倍 。 在 








美国 ,从 1988 年 到 2002 年 ,ESRD 的 年 发 病 率 从 39. 4/100 
万 上 升 到 98. 3/100 万 ,估计 未 来 10 年 ,该 数据 将 以 每 年 
4.1% 的 速度 上 升 。 随 着 近年 来 糖尿 病 、 高 血压 、 肥 胖 的 发 
病 率 增加 , 人口 老 龄 化 ,以 及 CKD 易 感性 相对 较 高 的 少数 
民族 所 占 人 口 比例 的 增加 ,我 国 CKD 的 发 病 率 也 明显 增 
加 。 近 年 的 流行 病 学 调查 资料 显示 ,我 国 CKD 的 发 病 率 为 
9.4%~12.1%。 











【病因 】 
CKD 的 病因 在 西方 国家 以 继 发 性 因素 为 主 , 目 前 已 经 
公认 糖尿 病 和 高 血压 为 两 大 首位 因素 。 在 我 国 仍 以 IgA 
肾病 为 主 的 原 发 性 肾 小 球 肾炎 最 为 多 见 , 其 次 为 糖尿 病 肾 
病 \ 高 血压 肾病 ,狼疮 性 肾炎 , 模 阻 性 肾病 以 及 多 训 肾 等 ( 表 
19-3-1)。 此 外 ,心血 管 疾病 ,吸烟 、 白 蛋白 尿 、 高 脂 血 症 及 
CKD 家 族 史 等 流行 病 学 因素 也 导致 了 CKD 进展 的 风险 

增加 。 
表 19-3-1 





慢性 肾脏 疾病 (CKD) 的 主要 病因 
糖尿 病 肾病 
高 血压 肾 损害 
肾 小 球 疾病 
最 小 球 肾炎 
淀粉 样 变 性 、 轻 链 沉 积 病 
系统 性 红斑 狼疮 、Wegner 肉芽 肿 
小 管 间 质 疾病 
反 流 性 肾病 (慢性 肾 去 肾炎 》 
止痛 剂 肾病 
梗阻 性 肾病 (结石 良性 前 列 腺 增生 》 
骨 通 瘤 肾 损害 
血管 疾病 
硬 皮 病 
管 炎 
肾 血 管 性 肾 衰 竭 ( 缺 血 性 肾病 ) 
粥 样 栓 塞 性 肾脏 疾病 


























友 性 疾病 
常 染色 体 显 性 多 讲 肾 病 
肾 髓 质 歼 性 病 
【发 病 机 制 】 


肾脏 损伤 进行 性 恶化 ,最 终 导 致 肾 单位 和 肾 功 能 不 可 
道 的 天 失 , 其 内 在 机 制 颇 为 复杂 。 持 续 存在 的 病因 并 非 决 
定 肾 脏 功能 丧失 的 唯一 因素。 目前 认为 慢性 肾脏 病 的 进展 
除 各 种 肾脏 疾病 特异 性 的 病理 生理 改变 之 外 ,还 存在 一 系 
列 共同 机 制 ,其 中 包括 肾 小 球 高 滤 过 、 矫 枉 失 衡 、 峭 小 管 高 
代谢 ,尿毒 症 毒 素 等 学 说 。 近 年 来 ,人 们 也 逐渐 认识 到 各 种 
生长 因子 和 血管 活性 物质 在 CKD 进展 中 的 作用 。 





第 三 章 “慢性 肾脏 病 


(一 ) 肾 小 球 高 滤 过 ”1986 年 Brenner 等 人 证 实 残余 
肾 的 单个 肾 单位 存在 肾 小 球 滤 过 率 增高 (高 滤 过 )、 血 浆 流 
量 增高 (高 灌注 ) 和 毛细 血管 跨 膜 压 增 高 (高 压力 ) . 即 著名 
的 “三 高 学 说 ”或 “ 肾 小 球 高 滤 过 学 说 ”。 其 机 制 主要 是 残余 
肾 单位 人 球 小 动脉 较 出 球 小 动脉 扩张 更 加 显著 所 致 。 当 处 
于 高 压力 、 高 灌注 、 高 滤 过 的 血 流动 力学 状态 下 . 肾 小 球 可 
显著 扩展 ,进而 牵 拉 系 膜 细胞 ,使 细胞 外 基质 (ECM) 增 加 。 
大 量 ECM 积聚 ,加 以 高 血 流动 力学 引起 肾 小 球 细 胞 形态 
和 功能 的 异常 ,使 肾 小 球 进行 性 损伤 ,最 终 发 展 为 不 可 逆 的 
肾 小 球 硬化 。 | 

(二 ) 矫 枉 失 衔 ”慢性 肾 衰竭 时 体内 某 些 物质 的 积聚 ，| 
并 非 全 部 由 于 肾脏 清除 减少 所 致 ,而 是 机 体 为 了 纠正 代谢 
失调 的 一 种 平衡 适应 ,其 结果 又 导致 新 的 不 平衡 。 

CKD 患者 对 钠 平 衡 的 维持 就 是 一 个 典型 案例 。 在 肾 
脏 损伤 早期 钠 排泄 减少 ,导致 钠 及 细胞 外 液 湾 留 .血压 升 
高 。 尽 管 早期 的 高 血压 有 助 于 增加 肾 小 球 滤 过 及 钠 的 排 
汇 , 然 而 这 种 维持 钠 平衡 的 矫 枉 失衡 将 导致 容 蝇 依 赖 性 高 
血压 。 另 一 观点 认为 钠 排泄 的 增加 是 由 循环 中 Na- -K-- 
ATP 酶 抑制 剂 表达 增加 所 介 导 ,后 者 通过 提高 芭 小 管 细胞 
内 钠 浓 度 ,降低 细 胞 重 吸收 滤 过 钠 的 能 力 , 然 而 当 盐 摄 入 突 
然 减 少时 ,这 种 增加 钠 排泄 的 矫 枉 失衡 将 导致 机 体 丧 失 减 
少 钠 排泄 的 快速 调节 能 力 。 过 度 增加 的 钠 排 泄 可 导致 细胞 
外 容量 减少 .肾脏 灌注 不 足 ,GFR 的 下 降 。 

(三 ) 肾 小 管 高 代谢 ”在 CKD 进展 过 程 中 ,. 肾 小 管 并 
不 是 处 于 被 动 的 代 偿 适应 或 单纯 受 损 状 态 . 而 是 直接 参与 
肾 功 能 持续 减低 的 发 展 过程 。 其 机 制 可 能 与 残余 肾 单位 生 
长 因子 增加 , 浴 质 滤 过 负荷 增加 、 脂 质 过 氧化 作用 增强 、 多 
种 酶 活性 增加 、Na™-H™ 反 向 转运 亢进 和 细胞 内 Na 流 蝇 

肾 小 管 的 高 代谢 可 引起 残余 肾 单 位 内 氧 自由 基 生 成 增 
多 ,自由 基 清 除 剂 (如 谷 胱 甘 肽 ) 生 成 减少 .进一步 引起 脂 质 
过 氧化 作用 增强 .进而 导 黎 细胞 和 组 织 的 损伤 .使 彤 单位 进 
一 步 形 失 。 

{四 ) 高 血压 ”高 血压 导致 籽 功 能 进行 性 损害 基于 以 
下 几 点 :首先 ,高 血压 本 身 可 造成 肾 星 损伤 .恶性 高 血压 损 
伤 入 球 小 动脉 及 肾 小 球 内 皮 细 胞 ,其 至 导致 血管 栓塞 ; 共 
次 ,慢性 高 血压 通常 通过 传递 导致 入 球 小 动脉 及 肾 小 球 内 
高 压力 .引起 肾 小 球 缺 血性 损伤 :此 外 .高 血压 的 严重 程度 
与 肾 功能 损伤 速度 直接 相关 . 且 积 极 有 效 地 控制 血 讨 可 明 
显 延 缓 CKD 的 进展 。 尽 管 某 些 情况 下 很 难 明 确 高 血压 是 
CKD 的 原因 抑或 是 结果 ,但 高 血压 与 肾脏 损伤 及 心血 管 疾 
病 的 进展 之 间 存 在 密切 相关 性 。 

Angl 引 起 肾 小 球 出 球 小 动 咏 收 缩 程度 明显 强 主 入 球 
小 动脉 ,出 入 球 小 动脉 收缩 的 不 平衡 导 臻 毛细 血管 内 压力 
及 肾 小 球 滤 过 压 升 高 .但 任何 GFR 升 高 的 矫 柱 失衡 将 导致 
肾 小 球 毛 细 血 管 的 损伤 。 因 此 . ACEl ARB 可 降低 并 
过 .防止 肾脏 损伤 :而 另 一 方面 .Ang1 有 着 后 长 因子 的 特 
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性 ,可 激活 转化 生长 因子 -8、1 型 纤 溶 酶 原 激活 物 抑制 剂 及 
其 他 细胞 因子 ,加 重 肾脏 间 质 的 损伤 。 此 外 . 巧 图 珊 也 可 能 
参与 了 肾脏 间 质 损伤 及 胶原 的 沉积 。 

(五 ) 蛋白 尿 ”蛋白 尿 是 肾 小 球 疾病 最 常见 的 临床 表 
现 之 一 。 近 年 来 研究 表明 .由 肾 小 球 滤 过 的 蛋白 质 可 引起 
肾 小 管 上 皮 细 胞 的 损伤 .并 与 小 管 间 质 纤维 化 的 发 生 和 发 
展 密切 相关 。 因 此 蛋白 尿 不 仅 反 喘 肾 小 球 损伤 ,而 且 是 一 
个 独立 的 导 敏 肾脏 病变 进展 的 主要 因素 。 屎 蛋白 加 重 肾 功 
能 损伤 的 机 制 包 括 :@@ 尿 蛋白 对 肾 小 球 系 膜 细胞 与 足 细胞 
的 毒性 作用 :大 分 子 蛋白 在 系 膜 细 胞 中 穿行 时 可 激活 一 系 
列 信号 反应 ,使 系 膜 细胞 增生 并 产生 ECM., 导 致 悄 小 球 硬 
攻 : 滤 过 的 各 类 大 分 子 物 质 中 , 低 密度 脂 重 白 (LDL) 对 系 
资 的 损伤 作用 最 为 显著 。 体 外 研究 证 明 ,LDL 与 系 膜 细胞 
相应 受 体 结合 后 刺激 系 膜 细胞 原 癌 林 因 cfos 和 ec-jun 表 
达 , 导 致 细胞 增生 :同时 诱导 单 核 细 胞 总 化 得 白 -1C(MCP- 
)、 血 小 板 源 性 生长 因子 (PDGF) 以 及 细胞 外 基质 (ECM) 
的 产生 ,加 重 肾 小 球 的 炎 性 反应 和 硬化 过 程 。 此 外 .LDL 
可 被 系 腊 细 胞 或 叫 蜂 细 胞 作用 生成 氧化 LDL, 这 种 修饰 后 
的 脂 蛋 白 对 系 膜 细胞 的 毒性 更 强 。 另 外 .从 肾 小 球 基 底 膜 
滤 过 的 蛋白 尤其 是 大 分 子 量 的 型 白质 分 子 ,在 进入 鲍 曙 歼 
腑 后 可 对 肾 小 球 脏 层 上 皮 细胞 即 足 细胞 产生 直接 的 损害 。 
目前 认为 足 细胞 的 损 
包 尿 和 蛋白 对 近 端 性 小 管 细胞 的 直接 毒性 作用 : 
进入 星 小 管 超过 崩 小 管 重 吸 收 能 力 时 .可 引起 此 
害 : 过 度 的 尿 蛋 白 可 以 增加 溶 酶 体 的 负荷 .引起 ; 
胀 , 破 黎 .大 候 溶 酶 体 中 太白 酶 释放 入 血 中 .引起 籽 小 管 刷 
状 缘 脱落 ,直接 损害 了 小 管 上 皮 细 胞 结构 的 完整 性 。 鲁 尿 
佛 和 让 可 以 改变 肾 小 管 细胞 生物 活性 : 虹 近 的 研究 表明 尿 看 
向 可 以 调节 六 小 管 细胞 功能 .改变 它们 的 生长 特性 和 细胞 
因子 及 此 质 盘 站 的 表 型 ,从 而 导致 时 小 管 - 间 质 损 3 

(六 ) 脂 质 代谢 款 乱 ”进行 性 肾 功能 损害 常 志 现 有 脂 
质 代 谢 紊 乱 ,如 血浆 片 汀 三 酯 .胆固醇 CTCh)、 航 低 守 度 
从 让 {VLDL) 低 常 度 脂 盘 广 CLDL) ,人 饱和 脂肪 让 增 多 .让 
其 是 铅 含 载 脂 从 记 (ApoB) 的 脂 玲 正 让 
利 不 饱和 脂肪 本 降低， 这 些 高 此 血 症 对 轰 脏 的 损伤 主要 是 
通过 以 下 可 能 的 机 制 而 起 作用 : 呈 些 组 自沉 积 于 肾 小 球 系 
腊 区 .刺激 系 腊 细胞 的 增 获 和 细胞 外 基质 的 产生 导 敏 籽 小 
弓 脂 盘 白 :尤其 是 LDL 可 币 激 系 膜 细胞 表达 单 核 
胞 趋 化 集 自 1CMCP-1)5 引 起 单 核 玉 唉 细胞 瀑 润 , 释 
介质 加 重 肾 小 奈 损 伤 : 岛 使 性 小 球 上 基底 腊 遂 



































































胞 油 记 引起 贤 腑 损害 
(七 ) 原 毒 症 毒 素 CKD 进行 性 加 重 时 .体液 中 的 
有 2 多 种 物质 的 浓 滥 比 正 常 增高 ， 传 统 上, 尿 潜 3 : 
伟 分 为 以 下 类， 
1 小 分 子 物质 分 下 江 


[ 遍 斑 、 柴 些 琶 很 





si 


0.5kDa: 包 括 励 入 
如 SG 和 和 有 机 物质 出 和 的 原 内 、 


淘 质 中 的 








肌 醋 、 尿 酸 、 版 类 、 酚 类 和 及 类 等 。 
尿素 的 神经 寻 性 与 其 代谢 产 
扰 高 级 神经 中 枢 的 整合 功能 。 册 醋 在 达到 一 定 浓度 时 ,能 
引起 细胞 寿命 缩短 ` 深 血 , 还 可 以 引起 哮 睡 乏力 等 神经 肌 
内 系统 的 功能 异常 。 尿 酸 主要 是 引起 独 风 。 有 版 类 毒素 在 积 
聚 到 一 定量 时 可 引起 乡 系 统 
演 . 消 化 性 泪 疡 和 出 血 ,皮肤 将 痒 、 贫 血 `. 抽 摘 和 得 识 谭 碍 以 
导 阻 滞 、 


4 琴 类 包括 由 一 .上 送 基 茶 甲酸 、 二 送 茉 中 酸 
和 博 酸 ,其 中 酚 酸 是 假 性 神经 递 质 .主要 引起 中 枢 神经 系统 
族 胶 和 多 胶 。 脂 肪 
族 腕 可 引起 肌 隆 挛 、 扑 避 伴 起 颍 及 溶血 作用 。 芳 理 族 胺 主 
要 引起 脑 组 织 抑制 作用 。 

2. 中 分 子 物质 “分子 是 0.5 一 5kDa' 主要 是 一 些 
类 物质 ,可 引起 周 周 神经 病变 .尿毒 症 脑病 、 糙 耐量 异 日 
对 细胞 后 成 .白细胞 春 只 、 潭 巴 细胞 与 纤 绯 细胞 增生 有 明显 
的 抑制 作用 。 

3. 大 分 子 物质 “分 子 量 盖 5kDa。 月 前 认为 这 些 物质 
主要 是 一 些 内 分 泌 激 索 ,如 生 甲状 劳 腺 激素 
(PTH) , 促 籽 上 腺 皮质 激素 、 胰 高 血 禧 素 、 胃 泌 求 及 胰岛 素 
等 ,其 中 以 PTH 和 胰岛 素 作 用 更 为 突出 。 

PTH 过 高 可 引起 肾 性 骨 营 养 不 良 、 无 i 
移 性 钙化 .皮肤 树 冶 .透析 痴呆 周围 神经 病变 、 虹 小 管 损 
害 ,还 能 抑制 促 红细胞 生成 崇 产 生 并 降 低 其 活性 。 此 外 ， 
PTH 亦 能 抑制 肝脏 脂 酶 活性 .从 而 加 重 尿 吾 症 脂 质 代谢 
异常。 

此 外 ,还 有 车 二 种 低 分 子 量 重 自 质 如 核糖 核酸 且 \ 生 - 
微 球 蛋白 ,村 和 绰 白 些 物质 在 体内 浓度 逢 
高, 均 可 能 有 海 性 作用 。 其 中 B- 微 球 改 白 引 起 全 身 性 淀粉 
样 病变 已 为 人 们 所 效 知 。 

( 八 ) 细胞 介质 、 生 长 因子 与 肾脏 病 进展 
进展 的 细胞 介质 .生长 因子 可 分 为 以 下 四 类 。 

1 促 炎症 分 子 “ 通 过 激活 补体 ,抑或 刺激 或 增加 局 部 
淋巴 细胞 和 血小板 涌 集 而 导致 局 部 炎症 反应 。 例 如 许多 痛 
小 球 疾病 由 于 局 部 免疫 复合 物 沉积 或 形成 可 激活 补体 ,这 
些 补体 大 部 分 米 源 于 血液 循环 , 少 部 分 可 以 由 局 部 合成 . 激 
活 的 补体 成 分 如 C5b9 功能 上 可 看 作 一 种 "细胞 介质 ”和 制 
激 肾 小 球 细胞 增生 、 生 长 因子 释放 所 自由 共产 后 利 类 花生 
思 燃 可 形成 市 损害 肾 小 球 

2. 血管 活性 物质 ”Ang 中 作为 缩 血 管 物质 主要 是 优 
先 收缩 性 小 球 出 球 小 动脉 增加 野 小 球 跨 毛 细 血 答 压 而 损 
害 肾 小 球 , 促 进 肾 小 球 硬化 。 此 外 Ang 开 可 作为 一 种 后 长 
和 此 质 促进 因子 加 重 避 小 球 损害 ,此 并 不 依赖 于 其 血 流动 

:ET 是 男 一 种 主要 的 缩 血 管 物质 .可 以 引起 消 
隆 血 液 灌注 不 全 ,降低 GER 加 重 多 种 肾脏 病 进 展 

是 起 肾脏 保护 作用 ,如 前 到 腺 过 和 
守 证 实 刁 用 韭 华 休 类 抗 炎 药 (NSAIID 可 以 加 重 粒 
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功能 不 全 ,而 给 予 PGE: 则 可 以 改善 肾 功能 ,减轻 局 部 细胞 
介质 和 基质 产生 。 在 环抱 素 肾 病 模型 中 同样 证 实 肾 组 织 
NO 能 明显 减轻 肾 小 管 - 间 质 损害 ,然而 NO 亦 可 不 依赖 其 
血 流动 力学 效应 而 损害 肾 小 球 , 如 NO 能 刺激 肾 小 管 系 膜 
细胞 释放 多 种 细胞 介质 
3. 生长 因子 ”主要 介 导 翌 组 织 损伤 以 后 的 过 度 修复 ， 
如 TGF-B.PDGF.bFGF 和 IGF-1 等 均 能 直接 刺激 肾 小 球 
系 膜 细 胞 增生 、 分 刻 ECM 等 。 
4. ECM 与 蛋白 酶 ”正常 情况 下 凤 组 织 细胞 内 蛋白 和 
ECM 处 在 一 个 合成 和 降解 的 动态 平衡 的 状态 下 ,在 肾 小 球 
和 肾 小 管 - 间 质 纤维 化 过 程 中 ,这 种 平衡 往往 被 打破 , 即 蛋 
白 合成 增加 、 各 种 蛋白 栈 活 性 下 调 .ECM 降解 不 足 。 此 外 ， 
增加 的 ECM 过 去 仪 认 为 是 一 种 组 织 支撑 物 ,现在 亦 被 认 
为 是 一 种 “细胞 介质 ”, 可 结合 和 游 留 多 种 生长 因子 , 亦 可 能 
对 细胞 直接 作用 改变 它们 的 表 型 。 








【临床 表现 有 

肾 功 能 的 进行 性 下 降 往 征 缺乏 特征 性 临床 症状 或 体 
征 。 可 能 提示 CKD 的 临床 表现 包括 尿检 异常 如 血尿 .或 反 
复发 作 的 尿 路 感染 .高 血压 和 (或 ) 水 肿 等 。 此 外 ,对 于 慢性 
高 血压 ,糖尿 病 或 白 蛋白 尿 患 者 ,以 及 有 CKD 家 族 史 的 患 
者 ,也 应 考虑 CKD 的 可 能 。 

早期 由 于 肾脏 具有 强大 的 代 偿 功 能 .仍然 能 够 保持 毒 
索 的 清除 、 酸 碱 平衡 以 及 内 环境 的 稳定 ,故常 常 无 明显 的 临 
床 症状 。 当 GFR 进行 性 下 降 , 发 展 到 残余 痛 单位 不 能 适应 
机 体 报 低 要 求 时 , 才 会 出 现 明 显 的 临床 症状 。 尿 毒 症 时 由 
于 机 体 多 个 系统 的 功能 均 出 现 失调 而 表现 为 多 脏 器 功能 受 
损 的 症状 。 

(一 ) 水 .电解 质 、 酸 碱 平衡 亲 乱 ”肾脏 的 基本 功能 即 

油 节 水 ,电解 质 、 酸 碱 平衡 。 慢 注 肾 肚 病 在 其 温 长 的 病程 中 
间 于 机 体 各 种 代 偿 机 制 , 这 些 代 谢 头 乱 有 时 显得 并 不 十 分 
明显 。 当 正常 肾 功 能 天 二 70 近 时 ,一 般 只 会 出 现 部 分 
水 电解质、 酸 大 平 衡 亲 乱 ,只 有 当 肾 功能 进一步 下 隆 , 才 会 
出 现 明显 的 临床 表现 。 

1. 水 代谢 本 有 观光 冰 洲 留 . 也 可 出 现 脱 水 。 尿 液 浓 
缩 稀 释 功 能 媒 碍 `. 过 基 饮 水 ,以 及 病变 晚期 大 芋 肾 单位 著 缩 
会 导致 水 涉 留 的 出 现 ;而 在 尿 液 浓缩 功能 惨重 下 降 时 可 出 
现 说 水 。 临 床 表 现 为 多 尿 、 人 说 尿 增多 者 们 有 其 他 急 
性 疾病 或 精神 障碍 至 饮水 全 下 降 或 水 党 曾 加 ,如 发 烧 或 
不 显 性 失 水 以 及 呕 叶 、 腹 海 亦 会 引起 脱水 ,出 现 血 容量 不 
足 ,GFR 下 降 . 坚 切 能 进一步 恶化 加 重 尿毒 证, 形成 恶性 循 
环 , 介 若 补 水 过 多 过 快 ,又 会 出 ; 现 水 清 贸 。 

2. 钠 代谢 ”肾脏 维持 伯 衡 林 仅 表现 在 对 水 平衡 
的 调节 , 面 贡 亦 在 于 抽 血 容 其 稳定 性 的 调 亿 。 
在 多 食盐 负荷 利 心 罩 定 的 情况 下 , 痛 小 球 滤 过 液 
中 约 怠 儿 钠 由 肾 小 管理 重 吸收 入 血 , 随 着 饮食 钠 负荷 不 同 
而 有 所 升降 人 又 攻 网 时 , 肾 肝 调节 钢 平 衡 敏感 性 降低 .产生 

































第 三 章 “慢性 肾脏 病 


钠 尖 过 下 降 . 直 接 导 致 细胞 外 容量 的 变化 .表现 为 钠 注 留 . 
tre er ein 
偿 性 增加 。 体 钠 滞留 可 使 机 体 产生 多 种 适应 性 利 钠 物 质 . 
抑制 肾 小 管 上 皮 细 胞 基底 膜 上 Na--K--ATP 酶 活性 , 抑 
制 钠 重 吸收 ,如 地 高 辛 样 利 钠 因 子 、 心 房 利 钠 多 肽 等 。 

钠 代谢 异常 所 引起 的 各 种 表现 早期 主要 归 为 这 些 适 应 
性 过 程 。 例 如 随 着 细胞 内 钠 和 液体 增加 ,细胞 易 呈 去 极 化 
状态 ,特别 会 引起 神经 肌肉 功能 失调 .如 肌 痉 挛 和 肌 无 力 。 
各 种 利 钠 物 质 增多 亦 会 引起 细 胞 功能 失调 .如 循环 中 毒 毛 
花 苷 样 物质 还 会 引起 细胞 钙 增多 .产生 高 血压 。 因 而 , 随 着 
肾 功 能 进展 ,必须 严格 控制 饮食 报信 量 以 降低 这 些 适应 性 | 
过 程 ,但 因 肾 脏 病变 导致 对 钠 摄 入 基 过 多 或 不 足 进 行 调节 
的 敏感 性 下 降 ,对 饮食 钠 摄 入 必须 慎重 ,突然 增加 钠 负 荷 会 
引起 容量 过 多 ,发生 高 血压 和 充血 性 心力 衰竭 :相反 ,突然 
减少 钢 摄 人 ,特别 是 肾脏 已 产生 适应 性 过 程 时 可 引起 钠 
不 足 。 

3. 钾 平 衡 ”肾脏 是 体内 排泄 钾 的 主要 器 官 . 肾 小 球 滤 
出 的 钾 几 乎 100% 在 享 利禄 以 前 被 重 吸 收 . 尿 中 出 现 的 钊 
都 是 从 远 端 肾 小 管 分 泌 的 。 另 外 .正常 情况 下 给 予 钙 负荷 
时 ,肾脏 排 钾 分 数 可 达 100 交 以 上 . 随 着 肾 功 能 下 降 .只 要 
各 种 适应 功能 正常 .其 排泄 分 数 亦 明显 增加 ,因而 只 有 在 严 
重 肾 功 能 不 全 或 突然 少 尿 情 况 下 , 才 会 出 现 钾 注 留 。 

部 分 患者 可 出 现 闫 固 性 高 钟 血 症 . 其 原因 是 存在 盐 皮 
质 激素 产生 不 足 或 功能 障碍 。 如 合并 原 发 性 或 继 发 性 肾 上 
腺 功能 不 全 ,或 应 用 NSAID、ACEI 或 肝素 等 抑制 肾 
管 紧张 素 - 醇 固 琢 系统 。 这 些 患 者 可 表现 为 高 名 血 症 伴 轻 
度 由 型 肾 小 管 酸 中 毒 。 糖尿 病痛 病 想 者 轩 胰岛 素 水 平 不 
足 , 致 钾 的 排出 减少 ,细胞 内 钾 向 细胞 外 分 布 增多 , 易 致 高 
钾 血 症 。 循 环 中 盐 皮 质 激 来 水平 正常 或 经度 升 商 亦 可 发 生 
钾 分 泌 障 碍 ,此 往往 发 生 在 梗阻 性 肾病 、 间 质 性 晴 炎 、 狼 疮 
性 肾炎 、 鳞 状 细胞 病 、 淀 粉 样 病变 、 肾 移植 排斥 和 录 传 性 
肾 小 管 功能 不 全 ,这 些 患者 在 肾 功 能 不 全 进展 时 . 钟 排泄 
分 数 并 不 因 适 应 改变 而 增加 .提示 小 管 功能 存在 国有 的 
缺陷 。 其 他 如 保 钟 利尿 药 等 亦 会 引起 商 钟 血 症 .应 引起 


重视 
ESRD 时 除了 肾脏 可 发 生 适 应 性 改变 增加 排 钟 之 外 ， 
是 肠 道 黏膜 特别 


























许多 愉 外 适应 性 改变 亦 可 促进 排 钾 . 主 
是 结肠 莫 膜 ,与 肾 小 管 上 皮 细 胞 一 样 存在 Na -K ATP 
复 , 对 醛 固 醒 发 生 反应 . 苘 钾 本 身 亦 可 直接 刺激 Na 下 
ATP 闻 ,严重 肾 功 能 不 全 时 汤 道 排 钾 可 增加 30 唉 一 7Q 和 5 。 
部 分 CRD 患者 亦 可 表现 为 血 锅 过 低 . 主 要 因为 报 入 不 
足 大 晨 使 用 利尿 药 等 ,合并 远 端 肾 小 于 的 患 首 血 鲁 
亦 可 过 低 、 
4 磷 代 谢 磷 代 谢 过 





















LL 折 引起 的 一 系列 表 现 主 要 由 




















商 克 血 福 和 继 发 性 甲状 券 澡 功能 亢进 引起 。 涡 人 奋 吕 诱发 转 
移 性 钙化 和 组 织 损 害 . 其 中 皮肤 和 皮下 :后 化 则 





表现 为 阁 痒 : 角 蚁 辕 化 则 引起 带 状 角 暗 痢 . 关节 和 钙化 叫 导 雍 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


肌 腿 炎 和 关节 炎 , 血 管 壁 钙化 可 引起 永久 性 缺 血 ,其 他 如 在 
心脏 ,肺脏 、 脑 部 钙化 则 引起 心脏 传导 障碍 、 二 尖 辩 下 狭窄 、 
限制 性 和 纤维 性 肺病 以 及 器 质 性 脑病 , 肾 组 织 钙化 可 引起 
绷 脏 损害 并 成 为 肾脏 病 进 展 机 制 之 一 。 当 钙 磷 乘积 超过 
60 一 70mg /dl 时 ,转移 性 钙化 的 危险 性 明显 增加 。 

继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 则 主要 引起 骨 营 养 不 良 , 表 
现 为 近 端 肌 病 、 软 组 织 钙化 和 骨 病 。 上 骨 病 主要 包括 :中 骨 软 
化 ,表现 为 肯 矿 化 不 全 ,形成 多 种 类 骨 质 ;@ 纤 维 性 骨 炎 , 主 
”要 由 PTH 引起 , 破 骨 细胞 活性 增加 、 骨 盐 溶 解 , 表 现 为 海 
| 编 样 病 、 松 质 骨 骨 小 梁 形成 ;@® 纤 维 娶 性 骨 炎 ,为 继 发 性 甲 
| 状 旁 腺 功能 亢进 最 具 特 征 性 的 病变 ,表现 为 骨 病 .关节 炎 或 

关节 周围 炎 、 近 端 肌 无 力 , 儿 童 则 表现 为 生长 发 育 迟 组。 此 
外 PTH 水 平 升 高 同 尿毒 症 智力 低下 、\ 识 别 功 能 下 降 及 贫 
血 亦 有 一 定 的 关系 。 

5. 钙 代 谢 “ 低 钙 血 症 会 引起 神经 肌肉 应 激 性 增加 ,是 
患者 手足 摘 括 等 的 常见 原因 。 由 于 钙 在 酸性 溶液 中 溶解 度 
较 高 ,因此 ,虽然 琶 中 毒 时 总 体 血 钙 可 能 偏 低 , 但 游离 钙 水 平 
尚 正常 , 低 钙 血 症 症状 可 不 出 现 。 然 而 ,一 旦 酸 中 毒 较 快 纠 
正 可 诱发 低 钙 血 症 。 少 数 CKD 患者 也 可 发 生 高 钙 血 症 , 原 
因 如 骨 通 瘤 、. 原 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 、 维 生 素 D 中 毒 等 。 

6. 镁 代谢 ”主要 是 高 铂 血 症 ,由 肾 小 球 滤 过 减少 引 
起 ,但 在 GFR 下 降 至 30ml/min 之 前 ,各 种 肾 内 外 适应 性 
改变 可 和 暂时 性 维持 镁 的 平衡 。 肾 内 适应 性 改变 主要 是 降低 
肾 小 管 镁 重 吸 收 , 增 加 镁 的 排泄 分 数 。 除 了 镁 负荷 增加 可 
直接 抑制 肾 小 管 镁 重 吸 收 外 ,其 他 如 渗透 性 利尿 、 酸 中 毒 、 
PTH 反应 性 下 降 及 降 钙 素 等 均 能 抑制 镁 重 吸收 。 肾 外 适 
应 性 改变 主要 表现 为 肠 道 重 吸收 下 降 , 与 1,25-(OH):D; 
活性 下 降 玉 尿毒 症 毒 素 有 关 , 其 他 如 血 镁 增加 对 骨 组 织 及 
细胞 摄 镁 增多 亦 有 一 定 的 缓冲 作用 。 当 血清 镁 浓度 之 
1. 64mmol/LC4mg/dl) 时 可 引起 嗜睡 .言语 障碍 、 食 欲 缺 
乏 ; 当 二 2.05mmol/L(5mg/dl) 时 可 明显 抑制 神经 肌肉 功 
能 ,出 现 昏 睡 . 血 讨 下 降 、 妥 反射 减弱 和 肌 无 力 ; 随 着 血清 镁 
浓度 进一步 升 高 ,可 出 现 心动 过 缓 . 房 室 传导 阻 滞 或 心室 传 
导 阻 滞 , 严 重 者 可 致 心 捕 又 停 。 

少数 官 者 表现 为 缺 镁 ,主要 见于 肾 小 管 - 间 质 性 疾病 
特别 是 顺 铂 、 氨 基 糖 苷 类 抗 生 
7. 代谢 性 酸 中 毒 ”CK 





































































主要 | , 

内 代 偿 性 政 2 :增加 H- 排 汽 ， 
可 发 首 者 主 
晶 是 增加 管 腔 腊 Na EE 犁 活性 ,后 者 则 是 增 





加 排泄 所 的 A 更 间 皮 细胞 的 数量 而 调节 HH- 分 泥 ; 四 残 
余 肾 单位 复 的 产生 增加 :但 当 GFR 低 于 4 和 0~50ml/min 
于 寻 总 的 暂 胜 产 链 全 下 降 ; 名 降低 枸 榴 酸 的 
寺 必 小 球 ,99% 在 ) 


















酸 重 吸收 增加 ,CKD 时 健 存 肾 单位 排 H” 和 Na / 枸 橡 酸 
协同 转运 蛋白 活性 增加 有 利于 构 梓 酸 重 吸收 ;@ 部 分 患者 
血 中 醛 固 珊 水 平 增加 可 直接 或 间接 通过 对 钊 的 排泄 影响 远 
端 小 管 酸化 功能 和 氨 的 产生 。 

痛 外 代 偿 首先 是 急性 酸 负荷 时 由 细胞 内 、 外 蛋白 缓冲 。 
慢性 酸 负荷 则 动员 体内 破 储备 ,主要 是 骨 佣 系统 , 骨 血 是 机 
体 最 大 的 碱 储备 , 当 体内 Hr 汝 留 超过 10 一 15mmol 时 ,大 
约 需 动员 50 闪 的 骨 碱 储备 。 酸 中 毒 时 成 骨 细胞 活性 降低 ， 
破 肯 细胞 活性 增加 。 因 此 , 骨 破 储备 动员 一 方面 是 通过 生 
化 反应 , 男 一 方面 与 骨 质 溶解 有 关 。 最 后 , 肾 外 代 偿 还 包括 
酸 中 毒 时 H” 向 细胞 内 流动 增加 ,此 对 急性 酸 负荷 有 一 定 
的 作用 ,但 以 增加 细胞 外 液 K- 浓度 为 代价 。 

CKD 时 的 酸 中 毒 多 为 阴离子 间隙 增高 型 ,但 有 些 糖尿 
病 患者 此 时 的 阴离子 间 阶 可 维持 在 正常 范围 。 急 性 酸 中 毒 
最 主要 的 危害 是 心血 管 系统 和 中 枢 神经 系统 功能 障碍 ,可 
产生 致死 性 室 性 心律 失常 ,心肌 收缩 力 降低 以 及 对 儿 茶 栈 
胺 反应 性 降低 。 血 管 系统 对 儿 茶 酚 腕 的 反应 性 低下 主要 以 
毛细 血管 前 括约肌 最 为 明显 , 致 血压 轻 度 下 降 。 酸 中 毒 对 
中 枢 神经 系统 主要 是 功能 抑制 ,严重 者 可 致 嗜睡 ,昏迷 ,与 
酸 中 毒 引起 的 脑 组 织 内 y- 拨 基 十 酸 水 平 增加 、 氧 化 槛 酸化 
过 程 碱 弱 .ATP 供应 不 足 有 关 。 酸 中 毒 时 在 呼吸 系统 主要 
引起 呼吸 储备 不 足 ,表现 为 呼吸 加 深 加 快 。 

(二 ) 糖 \ 脂 肪 、 蛋 白质 和 氨基 酸 代谢 障碍 

1 糖 代谢 障碍 。 CKD 糖 代谢 泰 乱 机 制 足 多方 面 的 ， 
包括 胰岛 素 抵 抗 . 肝 胜 葡萄 杭 输 出 增加 、 胰 岛 素 分 泌 异 党 、 
肾脏 对 胰岛 素 清除 率 下 降 。 

胰岛 素 抵抗 即 胰岛 素 敏 感性 下 降 可 发 生 于 CKD 后 期 ， 
其 机 制 主要 有 :外 周 组 织 扩 血 管 效应 下 降 臻 葡萄糖 ,胰岛 
素 向 外 周 组 织 输 送 障碍 ;@ 胰 岛 素 受 体 后 信号 传导 
胰岛 素 刺 激 的 葡萄 精 转 运 子 -4 由 细胞 内 向 细胞 表面 转 位 
异常: 四 胰岛 索 调 节 的 细胞 内 精 代 谢 关键 酶 活性 下 降 致 人 
葡 糖 有 和 氧 或 无 气 代 谢 异 常 和 糖 原 合成 下 降 , 如 丙酮 酸 脱 气 
酶 . 克 酸 烯 醇 式 丙 丽 酸 次 激酶 . 糖 原 合成 酷 等 ;@ 循 环 中 存 
岛 素 活性 的 物质 ,如 游离 脂肪 酸 、 生 长 激素 、 
胰 识 血糖 素 、ET-1 及 尿毒 症 毒素 如 假 尿 丰 等:@ 高 蛋 口 饮 
岛 素 敏感 性 下 降 ;@ 酸 中 毒 可 导致 胰 
降 ;@ 各 种 细胞 介质 增多 在 许多 组 织 中 均 能 



































对 葡萄 糖 刺 激 分 泌 机 制 异 常 主要 表现 在 两 方面 ,一 
周 组 织 对 胰岛 











号 8 细 胞 内 钙 水 平 增 加 ,抑制 此 
功能 下 降 , 肾脏 对 1 
下 40 党 , 肾 小 管 周围 细 胞 可 境 
和 降解 来 维持 血 哑 岛 索 水 平 ,然而 当 GFR 下 降 到 15 一 





















20ml/min 时 ,会 导致 胰岛 素 清除 减少 。 

另外 ,CKD 时 亦 可 发 生 自 发 性 低 血 糖 ,糖尿 病 患 者 对 
胰岛 素 需求 下 降 , 主 要 见于 外 周 组 织 对 胰岛 素 抵抗 不 太 明 
显 而 肾 脏 对 胰岛 素 清除 已 明显 下 降 的 病例 。 

2. 脂肪 代谢 障碍 ”患者 常 有 高 甘油 三 酯 血 症 、 高 胆 固 

醇 血 症 , 在 一 些 动物 模型 及 临床 研究 中 发 现 用 他 汀 类 药物 
(HMG CoA 还 原 酶 抑制 药 ) 控 制 高 脂 血 症 也 能 延缓 肾 误 竟 
的 进展 ,并 且 此 类 药物 对 肾脏 的 保护 作用 有 部 分 是 不 依赖 
于 其 降 脂 的 作用 ,此 可 能 与 胆固醇 代谢 过 程 中 的 某 些 旁 路 
途径 有 关 。CKD 时 高 脂 血 症 的 产生 与 脂 解 酶 活力 的 下 降 
-DL 清除 减 慢 、 载 脂 蛋白 分 布 谱 改 变 有 关 。 
3. 蛋白 质 和 氨基 酸 代谢 障碍 ”CKD 患者 常 表 现 有 和 蛋 
白质 氨基 酸 合成 下 降 、 分 解 代谢 增加 及 负 氨 平衡 ,是 CKD 
患者 蛋白 营养 不 良和 死亡 率 增加 的 重要 因素 。 除 了 厌食 和 
发 期 低 蛋 白 饮食 可 引起 租 白 质 代谢 障碍 外 .CKD 发 病 过 程 
本 身 固有 的 病理 生理 改变 也 是 引起 或 加 重 蛋 白质 代谢 障碍 
的 重要 因素 ,主要 有 代谢 性 酸 中 毒 .胰岛 素 抵抗 ` 继 发 性 甲 
状 旁 腺 功能 亢进 类固醇 水 平 增加 、 尿 毒 症 毒素 及 IGF-1 抵 
抗 和 一 些 细胞 介质 等 。 

代谢 性 酸 中 毒 可 伴随 于 CKD 的 整个 过 程 ,一 方面 可 增 
加 支 链 贫 基 酸 丽 酸 脱 氢 复活 性 ,促进 支 链 氨 基 酸 分 解 , 另 一 
方面 可 激活 促进 蛋白 质 降 解 各 种 酶 系统 特别 是 泛 索 -蛋白 
质 降解 小 体 途径 ,进一步 促使 蛋白 分 解 增加 。 

(三 ) 各 系统 功能 障碍 

1. 消化 系统 ”消化 系统 症状 是 CKD 最 早 和 最 突出 的 
表现 。 可 出 现 食欲 缺乏 、 恶 心 .呕吐 \ 腹 海 ,严重 者 可 致 水 、 
电解 质 利 酸 碱 平 衔 紊乱 。 口 腔 炎 口腔 黏膜 溃疡 在 尿毒 症 
时 亦 不 少见 ,患者 可 有 口臭 .呼出 气体 中 有 尿 味 和 金属 味 。 
部 分 患者 还 可 出 现 胃 或 十 二 指 肠 溃 疡 ,经 内 镜 证 实 溃疡 病 
发 生 率 可 达 60% 以 上 。 

胃 肠 道 症状 主要 因 骨 肠 道 排尿 素 增 多 ,经 尿素 酶 分 解 
产生 氢 刺 激 引起 ,此 外 与 胃 肠 道 多 肽 激素 代谢 障碍 引起 黏 
膜 屏障 机 制 紊乱 和 骨 肠 道 转 移 性 钙化 有 关 。 此 外 ,上 消化 
道 出 血 在 尿毒 症 人 群 中 十 分 常见 ,可 出 现 呕血 、 黑 便 , 严 重 
者 可 致 大 出 血 约 占 尿毒 症 死亡 总 数 的 5%, 其 原因 除了 与 
骨 肠 浅 表 黏膜 病变 、 消 化 性 溃疡 , 胃 和 十 二 指 肠 血 管 发 育 不 
良 有 关外 ,可 能 与 幽门 螺杆 菌 感染 . 胃 沁 素 分 泌 过 多 等 因素 
相关 。CKD 时 血小板 功能 障碍 .血管 壁 硬化 及 凝血 机 制 异 
常 亦 会 或 多 或 少 地 引起 和 加 重 

2. 心血 管 系统 ”心血 管 
的 并 发 症 和 死亡 原因 。 心 血管 合并 症 与 并 发 证 和 新 1 dk 
压 en bG el 
1CKD 本 身 发 展 过 程 代谢 异常 
疗 的 并 发 症 以 及 引起 CKD 之 前 

(1) 高 血压 :CKD 患 
多 数 作 为 CKD 的 首发 临床 
阁 则 几乎 均 有 高 血压 
























































E 不 全 ， pe 主 





网 。 条 要 i 代 治 疗 的 
高 血压 与 心血 管 疾病 密切 相关 ,而 











第 三 章 慢性 肾脏 病 


后 者 是 导致 CKD 患者 死亡 的 主要 原因 之 一 :因此 .CKD 中 
的 高 血压 处 理 尤 为 重要 。 其 中 3/4 患者 用 低 盐 饮食 和 透析 
除去 体内 过 剩 的 细胞 外 液 后 , 即 能 控制 高 血压 .另外 1/4 的 
患者 用 透析 去 除 体内 过 剩 的 钠 和 水 后 :血压 反而 升 高 。 
CKD 高 血压 的 发 病 机 制 主要 有 :@ 钠 平衡 失调 :CKD 
时 肾脏 排 钠 能 力 受 损 及 钠 摄 人 相对 过 多 , 致 钠 满 留 :机 体 为 
维持 钠 平 衡 使 得 细胞 外 液 总 量 增加 , 血压 升 高 , 钠 排泄 增 















































加 ,这 种 新 的 钠 平衡 稳 态 需要 持续 的 商 息 压 来 维 持 。 这 种 
情况 下 ,单独 应 用 血管 扩张 药 往 往 效果 欠 介 水 








钠 摄 入 ,利尿 和 透析 可 望 有 所 好 转 。@@ 内 源 : 
子 增 加 是 机 体 对 钠 滞留 的 一 种 代 偿 反 应 ,可 抑制 肾 小 管 上 
皮 细 胞 Na -K-ATP 酶 ,减少 肾脏 钠 重 吸收 ,然而 该 物质 
亦 抑制 了 血管 平滑 肌 细 胞 Na--K--ATP 酶 活性 ,细胞 
钠 水 平 增加 ,抑制 Na -Ca 交换 ,细胞 内 钙 外 流 减 少 ， 
管 平滑 肌 细胞 钙 水 平 增加 ,导致 血管 平滑 肌 张 力 增 加 .并 提 
高 其 对 缩 血管 物质 的 敏感 性 。@@ 肾 素 -血管 紧张 素 - 醛 固 一 
系统 (RAAS) 及 交感 神经 系统 的 激活 :患者 循环 中 存在 高 
水 平 的 尼 素 .醛固酮 及 去 甲 肾 上 腺 素 , 后 者 不 仅 导致 血管 收 
缩 ,同时 还 抑制 了 扩 血 管 物质 一 氧化 氮 的 产生 。 使 用 
RAAS 持 抗 药 , 交 感 神经 受 体 阻 断 药 有 助 于 控制 高 血压 ， 
RAAS 捕 抗 药 还 可 延缓 肾 功能 的 进展 。@ 肾 分 泌 的 抗 高 血 
压 物质 减少 ,如 PGE; 、PGI 、 激 肽 和 肾 淫 质 隆 压 脂 质 等 不 







































































仅 能 扩张 血管 、 利 钠 排 水 ,还 能 对 抗 RAAS 作用 。 长 期 高 
血压 不 仅 能 促进 动脉 硬化 ,损害 心脏 , 亦 是 CKD 患者 脑 血 


管 意外 的 重要 因素 

(2) 动 及 组 样 硬化 ， 动脉 粥 样 硬化 是 CKD 患者 心血 管 
系统 异常 表现 之 一 ,与 其 冠 心病 和 脑 血管 意外 高 发 率 呈 正 
相关 。 

动脉 粥 样 硬化 发 生 原因 包括 :中 机 械 因素 :主要 有 高 
压 和 切 应 力 改变 ,可 增加 血管 壁 张 力 ,促进 巨 叭 细胞 向 血管 
内 膜 迁 移 , 并 直接 激活 压力 依赖 性 离子 通道 。@ 代 谢 和 体 
液 性 因素 :包括 脂肪 和 糖 代谢 送 乱 、 高 同型 半 胱 氨 酸 血 症 和 
吸烟 等 。 脂 肪 代谢 紊乱 除了 本 身 能 促进 动脉 粥 样 硬 化 以 
外 ,同时 被 修饰 的 脂 蛋 白 能 与 血管 内 皮 细 胞 AGE 受 体 结 
合 诱导 血管 笑 附 因子 -1 表达 、 促 进 循环 中 单 核 细胞 在 血管 
为 膜 聚集 ,高 血糖 和 高 胰岛 素 血 症 除了 能 引起 人 亲本 
外 亦 可 通过 蛋白 质 非 酶 糖化 和 自身 氧化 产生 气 
和 同型 半 胱 氨 酸 血 症 与 叶酸 缺乏 有 关 , 它 本 人 进 
LDL 自身 氧化 、 血 管内 血 答 形 成 .还 可 锚 加 血管 内 膜 细 昂 
同期 集 白 ACcyclin a 型 | 肖 
也 促进 动脉 驼 样 硬化 |[ 
脉 闹 样 斑 块 钙化 亦 能 六 := 
促使 LDL 自身 氧化 :增加 血小板 和 
附和 聚集 ,使 血管 平 沿 肌 细胞 增生 并 扩 
自由 基 和 和 工 . 1B; 血管 肉 皮 细 胞 和 血小板 
和 扩 血 管 物质 如 ET-1 NO、TXB， PGL 之 
促进 动脉 粥 样 硬化 发 生 。 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


动脉 绕 样 硬化 的 结果 一 方面 会 引起 动脉 结构 的 重 塑 
包括 弥漫 性 扩张 .肥大 和 大 中 小 动脉 僵硬 , 另 一 方面 可 引起 
心脏 结构 的 改变 、 心 肌 供血 不 足 ,如 左 心室 肥大 和 心 内 膜 下 





心肌 血 流量 下 降 。 
(3) 心肌 病 : 亦 称 尿 毒 证 性 心肌 病 , 是 指 尿 毒 证 毒素 所 
致 的 特异 性 心肌 功能 障碍 ,病理 上 特征 性 变化 是 心肌 间 质 








纤维 化 ,发 生 原因 有 尿毒 症 毒 素 、 脂 代谢 障碍 , 卡 尼 汀 缺乏 ， 
局 部 Ang 卫 作用 及 透析 相关 性 淀粉 样 变 。 尿 毒 症 毒素 中 
本 | 不 仅 能 引起 心肌 内 转移 性 钙化 ,而 且 还 能 抑制 心肌 细 
胞 膜 Ca -ATP 酶 .Nar -Ca*--ATP 酶 和 Na--K--ATP 酶 
活性 ,促进 细胞 钙 负 荷 增多 。 甲 状 旁 腺 切除 .1,25-(OH):D， 
和 和 钙 持 抗 药 可 使 尿毒 症 性 心肌 病 有 所 缓解 。 临 床上 表现 为 
左 室 肥厚 和 左 室 和 舒张 功能 下 降 以 及 充血 性 心力 训 竟 ,心律 
失常 和 缺 血性 心脏 病 。 

(4) 心包 炎 : 晚 期 尿毒 症 患 者 心包 炎 的 发 生 率 约 
15. 3%, 可 分 为 尿毒 症 性 心包 炎 和 透析 相关 性 心包 炎 , 前 者 
主要 发 生 于 透析 前 或 透析 刚 开始 时 ,由 尿毒 症 本 身 代谢 异 
常 引 起 ,包括 尿毒 症 毒素 、 水 电解 质 代谢 障碍 、 继 发 性 甲状 
旁 腺 功能 亢进 感染 等 ;后 者 可 能 与 透析 不 充分 ,使 体液 及 
某 些 毒素 特别 是 中 分 子 物 质 和 PTH 等 蓄积 有 关 , 其 他 如 
透析 过 程 中 细胞 或 病毒 感染 .肝素 应 用 ,血小板 功能 低下 亦 
与 透析 相关 性 心包 炎 有 关 。 病 理 上 两 类 心包 炎 表 现 相似 ， 
都 为 纤维 素性 必 渗 出 出血, 可 发 展 成 包 变 性 纤维 
化 、 亚 急性 或 慢 性 心包 炎 。 患 者 常 有 胸痛 , 卧 位 及 深 
呼吸 时 加 剧 : 发 析 相 关 性 心包 炎 中 较 常见 , 心 前 区 
可 疗 及 粮 糙 的 心包 摩擦 音 或 拉 及 摩擦 感 ,可 有 不 同 程度 的 





































































心包 积 液体 征 , 重 症 者 可 发 生 心 | 在 透析 相关 心包 炎 
中 更 多 见 的 有 肝素 过 世 有 有 :循环 


死 . 患者 还 可 有 不 同 程度 的 房 性 心律 失 江 
线 检查 可 在 :性 改变 ,但 超声 
降低 或 透析 过 程 中 出 现 低 血压 ， 


尿毒 症 性 , 心包 炎 对 加 


心电图 及 XX 
测 更 有 价值 。 血 压 突然 
是 极为 重要 的 诊断 线索 。 
pe A 
























(5) EA 





负荷 过 多 ,高 血 于 ,心肌 病 和 心律 

Re 及 严重 代谢 性 酸 中 毒 是 航 常 见 因素 。 另外 ,严重 卫 
染 、 动 -前 上 功能 不 全 。 心 A 

为 心 叙 、 气 促 5 

现 


和 和 所 


WH RE 
负 街 药物 如 多 巴 胺 、 俏 
池 吸 系统 “CKD 早期 
性 通气 苦 伍 和气 弥散 能 力 下 降 . 当 








出 更 气 保藏 


迷人 加 





出 现 尿毒 症 肺 .尿毒 症 性 胸膜 炎 及 肺 钙 化 ,并 且 肺 都 感染 发 
生 率 明显 增加 。 

尿毒 症 肺 是 指 尿毒 症 时 胸部 X 片上 呈现 以 肺 门 为 中 
心 向 两 侧 放射 的 对 称 型 岂 蝶 状 阴影 。 病 理 上 主要 是 以 肺 7 
肿 为 主 ,肺泡 上 有 富 合 纤 维 组 白 的 透明 质 膜 形成 .3 
于 体液 过 多 、 低 蛋白 血 症 、 充 血性 心 功能 不 全 和 尿毒 证 毒 
注 留 引起 ,特别 是 一 些 尿毒 ; 可 明 昂 引 起 肺 毛细 血管 
通 透 性 增加 。 一 般 多 见于 尿毒 症 晚期 。 临 床上 常 表现 为 咳 
磁 . 血 羔 . 呼 吸 困难 ,血气 分 析 与 成 人 呼吸 宿 迫 综合 征 极 相 

: 必须 先 排除 肺炎 、 肺 结核 等 。 
澡 ss 年 胸膜 炎 发 生 率 可 达 15 中 一 20 中 ,严重 者 可 出 
现 网 腔 积 液 , 积 液 呈 漏出 液 或 血性 , 单 侧 或 双 侧 可 同时 发 生 ， 
可 为 多 因素 综合 引起 ,如 尿毒 症 使 胸膜 毛细 血管 通 透 
性 增加 ,充血 性 心力 衰竭 可 致 胸腔 积 液 ， 血小板 功能 障碍 致 
胸腔 内 出 血 以 及 血液 透析 时 应 用 肝 泰 致 凝血 机 制 障碍 等 。 

肺 钙化 是 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 引起 的 转移 性 钙化 
在 肺 部 的 表现 ,病理 上 可 见 肺泡 间隔 钙 质 沉着 ,是 组 织 变 
硬 ,重量 增加 ,肺泡 间隔 增 宽 进 而 纤维 化 .钙化 亦 可 见于 支 
气管 壁 和 小 动脉 壁 , 致 肺 的 弥散 能 力 降低 、 换 气 障碍 及 肺 活 
量 下 降 。 临 床上 主要 表现 为 于 咳 .气短 ,血气 分 析 PaO: 及 
动脉 氧 含量 下 降 , 其 下 降 程度 与 肺 钙化 范围 或 程度 呈 线 性 
单纯 胸部 又 线 常 不 能 消 楚 地 显示 转移 钙化 ,但 亦 可 

现 弥漫 性 浸润 , 常 与 肺 水 肿 业 相 混淆 , 若 进行 ”" Tc- 
Dptoshonate 扫描 有 助 于 鉴别 诊断 。 

近年 来 尿毒 证 患者 肺结核 发 生 率 比 一 般 人 旭 绊 增 高 , 常 
伴 有 肺 外 结核 如 淋巴 结 、 肝 脏 骨骼 及 血行 所 
结核 ,车 不 及 时 治疗 易 导 致死 亡 。 临 床 - 
症状 ,可 出 现 对 一 般 抗生素 治疗 无 反应 ! 
人 血 
无 典型 结核 征象 , 痰 ; 
能 低下 ,结核 
断 。 应 用 病 结 核 获 PCR 从 
生物 (PPD) 可 明显 提高 诊 

4. 神经 系统 ”CKD 神 z 
统 病变 和 周围 神经 系统 病 
达 86%。 

中 枢 神 经 系统 早期 常 表现 为 功能 扣 制 ,如 疲乏 
不 集中 ,失眠 ,之 后 会 出 现行 为 异常 、 换 俘 、 记 忆 力 
断 力 \ 定 向 力 和 计算 力 障碍 ,同时 可 伴 发 神经 肌肉 兴奋 证 
状 ,如 肌肉 上 动 或 痉挛 . 听 逆 . 抽 搞 ,晚期 则 表现 为 抑郁 

[这 每, 可 各 现 肌 隆 罕 、 名 ! 颇 和 手 蹈 痢 , 其 
质 出 血 \ 水 用 或 点 状 ; 日 血 
a 
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快 。 X 线 胸 片 上 各 









下 不 次 ， 
ji, 临床 
和 测定 血 结核 





于 免疫 功 
常 难以 诊 








系统 异常 可 分 为 中 
进入 尿毒 症 期 





























g. 
消失 虹 , 现 称 之 为 下 歧 不 安 
大 e 则 有 肢体 无 旋 、 步 态 





田 ， 最 后 则 1 昌 现 运动 隘 但 。 部 分 病 者 尚 有 自主 神 z seh 能 


一 将 















得 ,出 现 体位 性 低 血 压 、 发 汗 
病理 上 常 表 现 为 神经 纤维 脱 盘 证 血 中 版 基 琥 
珀 酸 或 PTH 过 多 、 抑 制 神经 细胞 内 转 丽 豌 栈 有 关 。 

5, 血液 系统 ”血液 系统 异常 可 表现 为 贫血 .出 血 倾 向 
及 血栓 倾向 。 

贫血 程度 与 原 发 病 有 一 定 关系 。 如 多 变 肾 、 高 血压 、 肾 
硬化 引起 的 贫 寺 较 轻 , 双 肾 切 除 、 伴 有 肾病 综合 征 、 明 
显 甲 状 旁 腺 功能 元 进 者 贫血 相对 较 重 。 一 般 表 现 为 正 细胞 
正 色 素性 贫血 , 且 随 着 肾 功 能 的 减退 贫血 会 逐渐 加 重 。 引 
起 贫血 的 因素 主要 有 :个 肾脏 产生 促 红 细胞 生成 素 (EPO) 
不 是 ;@ 循 环 中 存在 抑制 EPO 生成 的 物质 ;@ 因 红细胞 膜 
钠 聚 受 抑制 .微血管 病 、 上 戊 糖 旁 路 代谢 受 损 、G-6-PD 缺乏 、 
药物 或 氧化 剂 应 用 、 迁 析 液 中 含有 毛 胺 等 引起 , 低 磷 血 症 引 
起 的 红细胞 僵硬 ,上 功能 亢进 和 血 中 馈 、 铜 或 锌 浓度 过 高 引 
中 的 红细胞 寿命 缩短 ; @ 铁 缺乏 或 叶酸 不 足 、 营 养 不 良 : 
引 骨 肠 道 慢性 失血 、 人 失血 过 多 ;@ 甲 状 旁 腺 功能 亢进 ; 慢 
感染 ;@ 铝 中 毒 ;@ 近 年 发 现 CRF 患者 骨髓 EPO 受 体 后 

等 。 临 床上 贫血 的 症状 取决 于 贫血 的 程度 和 速度 ， 
一 般 主要 是 过 度 代 偿 引 起 高 动力 学 状态 的 一 系列 表现 ,如 
心率 加 快 , 心 排 血 基 和 心 搏 量 增加 心肌 前 负荷 和 收缩 力 增 
轴 , 长 期 可 致 心肌 增 厚 和 血管 扩张 。 实 验 室 检 查 为 正常 红 
细胞 正常 色素 性 贫血 ,网 织 红 细胞 计数 可 稍 降 低 , 有 时 在 周 
必 血 象 中 可 见 少 数 不 规 则 的 红细胞 。 

出 血 倾向 是 尿毒 症 患者 常见 并 发 症 ,一 般 为 轻 度 出 血 ， 
主要 表现 为 鼻 出 血 , 皮 肤 次 班 月 经 量 增多 , 术 后 伤口 出 血 和 
牙 眼 出 血 。 重 者 亦 可 出 现 出 血性 心包 炎 , 上 腹膜 后 、 胃 肠 道 其 
至 颅 内 出 血 。 出 血 机 制 尚未 十 分 清楚 ,主要 有 血小板 功能 障 
碍 如 血小板 第 三 因子 活性 下 降 、 血 小 板 腊 糖 蛋白 GPIb/ 
焉 a 复合 物 活性 受 损 .血小板 贮存 缺乏 及 血小板 产生 TXA; 
减少 。 此 外 ,血管 呼 异 常 如 PGI 产生 不 足 、 血 管 性 ( 假 ) 血 
友 病 因子 (vWD) 活 性 下 降 、 演 血 机 制 亦 可 促进 出 血 。 
然而 ,CKD 患者 亦 有 血栓 形成 倾向 ,表现 为 透析 患者 动 - 葛 
脉 瘘 容易 阻 窗 ,原因 与 某 些 患 者 血小板 功能 呈 亢 进 状态 有 
关 。 其 他 如 抗 瞻 血 酶 有 和 候 白 CC 活 性 下 隆 、 纤 维 不 足 
亦 能 促进 血栓 形成 。 人 研究 表明 一 些 透 析 患 者 循环 中 的 组 织 
咏 纤 浴 酶 序 激 活 物 (IPA) 活 性 下 降 而 纤 原 激活 物 的 抑 
制 物 -1(PAI-1) 活 性 增加 。 

6. 运动 系统 ”尿毒 症 晚 期 常 有 肌 病 ,表现 为 严重 员 无 
力 ,以 近 心 端 肌 肉 受 黑 为 主 。 可 有 举 辟 或 起 立 困 难 、 企 入 样 
表现 。 电 生理 发 现 肌 细胞 静 息 电位 降低 ,动作 电位 
时 程 缩 得 , 与 细胞 内 离子 浓度 变化 有 关 。 其 原因 主要 ， 
1,25-((OH)，D; 不 是 .PTH / 让 养 不 
良 等 。 患 者 可 有 和 骨 痛 、 自 发 
及 肌 用 断裂 等 
现 ,成 人 亦 可 发 
和 营养 不 良 极 党 
能 亢进 是 主 此 因 开 


经 源 性 膀胱 和 早泄。 
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和 关节 周围 炎 以 
迟缓 及 们 俊 病 表 





慢性 肾脏 病 


三 章 


肾 性 骨 病 也 称 肾 性 骨 营 养 不 良 , 可 不 同 程度 地 影响 
CKD 任何 时 期 的 患者 。 部 分 患者 表现 为 模糊 不 清 的 下 背 、 
医 、 膝 及 其 他 部 位 的 疼痛 :晚期 骨 病 导致 的 严重 疼痛 可 影响 
运动 功能 ,加 剧 肌 肉 的 萎缩 ,在 晚期 骨 病 患者 中 ,轻微 外 伤 
可 能 导致 骨折 。 骨 活检 可 显示 从 高 转运 (如 大 量 破 骨 细 胞 、 
成 骨 细 胞 及 骨 细 胞 ) 到 低 转运 (如 破 骨 细胞 及 成 骨 细 胞 数量 
减少 , 脱 钙 基质 的 聚集 ) 多 种 不 同 病 理 特征 。 高 转运 患者 循 
环 中 PTH 水平 显著 升 高 ,而 低 转运 患者 仅 表现 为 轻 度 升 
高 。 第 三 种 类 型 为 混合 型 尿毒 症 骨 病 ,以 甲状 旁 腺 功能 亢 
进 及 矿 化 不 全 为 特征 , 升 高 的 PTH 激活 破 骨 细胞 减少 骨 
量 , 然 而 由 于 同时 存在 上 骨 矿 化 异常 .使 得 纤维 化 程度 加 重 。 
CKD 患者 中 存在 磷 的 报信 和 排泄 失衡 ,高 磷 血 症 通过 以 下 
两 个 途径 参与 肖 性 骨 病 的 产生 。 首 先 , 血 磷 与 离子 钙 的 理 
化 反应 降低 了 离子 钙 的 水 平 , 减 少 钙 与 钙 受 体 的 反应 , 钼 受 
体 激活 减少 引起 甲状 旁 腺 增生 及 PTH 产生 增加 ,同时 激 
活 破 骨 细胞 ,导致 骨 量 的 减少 ;其 次 ,高 磅 血 症 也 可 直接 刺 
激 甲 状 旁 腺 导致 PTH 产生 增加 。 此 外 , 钙 受 体 细胞 信号 
的 缺陷 及 维生素 D 代谢 异常 等 因素 也 参与 了 CKD 介 导 的 
骨 病 。 钙 受 体 是 一 种 G 蛋白 偶 联 膜 蛋 白 , 表 达 于 甲状 旁 腺 
主 细胞 及 某 些 皮 小管 上 皮 细 胞 ,可 直接 与 离子 钙 结 合 ,抑制 
甲状 旁 腺 主 细胞 PTH 的 合成 和 分 泌 , 反 之 , 当 高 磷 血 症 及 
循环 离子 钙 水 平 下 降 时 ,将 导致 PTH 合成 分 泌 增 加 。 拟 
钙 剂 西 那 卡 塞 可 有 效 抑 制 PTH 的 合成 分 泌 ( 即 使 存在 高 
磷 血 症 或 离子 钙 下 降 ) ,但 应 用 时 需 密切 监测 避免 出 现 申 状 
旁 腺 功能 低下 或 低 钙 血 症 。 维 生 素 D 是 另外 一 个 调节 循 
环 钙 水 平 并 参与 涌 性 骨 病 形成 的 重要 因 a 
活化 主要 通过 对 母体 分 子 (维生素 Di ) 的 记 
初 发 生 在 肝脏 ,形成 25- 羟 维生素 D; ,这 种 形式 的 维生素 D 
可 刺激 肠 道 对 钙 磅 的 吸收 ,同时 还 可 改变 对 般 肉 及 其 他 器 
官 的 功能 代谢 ,尽管 机 制 尚 不 明了 。 此 外 , 现 有 证 据 表 明 ， 
循环 中 低 水 平 25- 羟 维生素 D; 的 CKD 患者 多 种 














































































症 时 酶 活性 降低 ,上 骨 化 
低 。 进 行 性 肾 功 能 受 指 
肠 道 对 钙 磷 的 吸收 。 下 
产 化 酶 产生 更 多 骨 化 = 
清 钙 的 下 降 将 促进 PTH 合成 。 即 使 在 低 钙 血 症 出 现 前 ， 
骨 化 三 醇 减 少 还 可 以 通过 降低 甲状 帝 腺 内 维生素 DD 受 体 
的 水 平 ,促进 PTH 合成 及 申 状 旁 腺 功能 亢进 。 

是 性 骨 病 的 男 一 临床 特征 为 血管 及 软 
是 血管 及 软组织 内 旭 者 体 的 沉积 及 炎 
乘积 超过 60mg ydE 时 较 常见 。 唱 体 的 沉积 与 局 部 奋 浓度 
的 升 高 密切 相关 ,因此 .血清 磷 水 平 的 控制 亡 为 重要 。， 血 管 
销 化 可 导 歼 血管 硬 : 升 高 ,进而 可 引起 左 室 肥 大 ; 



































此 外 .其 他 部 位 器 官 功能 的 损伤 ,包括 肺 、 心 
肌 、 皮 肤 等 。 
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泌尿 系统 疾病 


7. 皮肤 变化 ”皮肤 疤 痒 是 最 常见 的 并 发 症 ,其 发 生 与 
继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 有 关 , 还 可 能 与 高 浓度 尿素 在 皮 
上 肤 形成 尿素 霜 有 关 。 此 外 ,尿毒 症 患 者 可 因 贫 血 出 现 面色 
苍白 或 呈 黄 神色 ,这 种 肤色 改变 一 度 认为 是 尿素 增加 之 故 ， 
现 已 证 明 主要 是 由 黑色 素 引起 , 成 为 尿毒 症 患 者 特有 的 
面容 。 

8. 免疫 系统 ”CKD 患者 常 伴 有 感染 ,其 原因 除了 白 
细胞 特别 是 多 形 核 白细胞 (PMN) 功 能 障碍 外 ,还 存在 淋巴 
细胞 和 单 核 细胞 功能 缺陷 。PMXN 是 机 体 防御 细胞 感染 的 
19 最 主要 的 物质 ,可 通过 蔚 附 .消化 、 氧 化 爆发 和 释放 多 种 蛋 














白 酶 杀 灭 细菌 。PMN 功能 障碍 的 原因 包括 :@ 铁 负荷 过 
多 ,可 明显 抑制 PMN 吞噬 功能 , 当 血 清 铁 之 650ng/L 时 
即使 转 铁 蛋白 饱和 度 下 降 , 亦 可 明显 抑制 PMN 杀菌 和 和 氧 
化 爆发 能 力 ;@ 细 胞 内 钙 增 多 , 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 、 
某 些 透 析 膜 等 ,可 抑制 PMN 吞咽 和 糖 代 谢 能 力 ,给 
1,25-(OH),D; 和 钙 持 抗 药 可 望 改 善 ;@ 营 养 不 良 ;@ 透 析 
期 间 应 用 生物 不 相 容 性 膜 ,使 PMN 在 肺脏 中 积聚 增加 致 
低 PMN 血 症 ,并 使 PMN 活化 、 同 血管 内 皮 黏 附 功能 下 降 
而 致 杀菌 能 力 下 降 ;@@ 尿 毒 症 毒 素 能 抑制 PMN 功能 。 
尿毒 症 时 血浆 IgG IgM 和 IgA 等 水 平 尚 正常 ,但 B 细 
胞 对 工 细 胞 刺激 产生 的 抗体 反应 明显 低下 ,主要 与 甲状 旁 
腺 功能 亢进 、 铁 负荷 过 多 .循环 中 可 溶性 抗原 和 Fe 受 体 增 
多 有 关 ， 

9. 内 分 泌 系 统 
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雌 激 索 和 孕 激 素 水 平常 几 作 : 
兽 多 。 此 外 ,CKD 患者 常 有 体 湿 
为 正常 体温 曲线 下 调 至 35.5C ,可 能 与 中 杠 神 经 
“WAP 入 性 下 降 有 关 。 



















et 下 游 的 Akt 激 
档 及 但 白质 的 代谢 , 导 
的 胰岛 素 抵 抗 CKD 患者 
CKD 导致 胰岛 素 抵 抗 的 可 
发 中 谨 还 可 引起 肌肉 蛋白 的 





敏 肌 内 组 

! 血 柚 

人 隐 解 , 呀 虹 样 因子 I(1GF-D , 拖 制 

循环 中 开 ， 互 水 平 。 上述 代 谢 异 常 可 通过 

忆 用 伐 蝇 其 他 碱 化 剂 治疗 和 iE 。 

CKD 中 者 位 及 降解 小 分 子 蛋 白 能 力 (包括 某 些 激 

ia 例如 ,糖尿 病 CKD 患 少 胰岛 素 降 解 能 力 逐 渐 下 

队 , 当 合 天 时 可 能 出 现 低 血 糖 反 应 。 此 外 ， 

力 下 降 , 循 环 中 PTH 不 能 被 充分 
定时 .由 天 PTHR 片断 的 干扰 可 




















能 导致 检测 结果 偏 高 。 

诊断 与 鉴别 诊断 】 

当 疑 诊 为 CKD 时 ,应 注意 询问 有 无 高 血压 的 病史 、 屎 
检 异 常 史 ,以 及 可 能 影响 肾 胜 功能 的 药物 应 用 史 ,此 外 还 应 
询问 有 无 肾脏 疾病 、 肾 结石 .尿道 手术 ,以 及 糖尿 病 ` 高 血压 
等 家 族 史 。 体 格 检查 包括 卧 立 位 双 上 肢 血 压 的 测定 ,寻找 
可 能 提示 CKD 相关 的 表现 ,如 皮肤 异常 .持续 性 冶 痒 ,可 甬 
及 的 多 性 肾 .体重 下 降 、 外 周 水 肿 、 神 经 系统 异常 等 。 

(一 ) 分 期 根据 GFR 下 降 的 程度 可 将 CKD 分 为 5 
期 ( 见 前 )。GFR 与 白 绰 白 尿 为 评估 痛 胜 功能 损伤 所 必需 。 
通 管 情 况 下 GFR 受 血 清 肌 栈 水平 、 年 龄 体重, 性别 ` 种 族 
等 因素 影响 ,血清 肌 醋 则 与 机 体 的 肾脏 功能 及 肌 栈 产生 情 
况 密切 相关 ,后 者 往往 由 干 体重 及 饮食 肉 类 摄 人 情况 决定 。 
由 于 肾脏 强大 的 代 偿 功 能 ,只 有 当 超过 50% 崩 功能 丢失 后 
才 出 现 血清 肌 醋 水 平 的 升 高 ,此 外 , 受 自身 可 变 因素 的 影 
响 , 单 纯 的 血清 肌 本 难以 作为 GFR 的 评估 手段 ,然而 ,通过 
动态 监测 肌 栈 水 平 可 反映 GFR 的 变化 情况 ,如 血清 肌 醋 水 
平 的 倒数 (1/ 血 清 肌 栈 ) 与 GFR 下 降 的 速度 旦 线性 相关 。 
其 他 评估 肾脏 功能 的 方法 往往 缺乏 准确 性 ,例如 ,BUN 水 
平 不 仅 受 残存 肾 功 能 影响 ,还 与 饮食 组 白质 的 摄 人 相关 。 

详细 的 尿 液 显微镜 检查 很 重要 , 尿 沉 潜 红细胞 及 红 细 
胞 管 型 往往 提示 背 小 球 肾 炎 , 细 颗粒 管 型 及 蛋白 尿 多 提示 
糖尿 病 睛 病 , 尿 白 细胞 及 细 颗 粒 或 粗 颗粒 管 型 多 提示 问 质 
性 肾炎 , 尿 嗜 酸性 粒 细胞 阳性 多 提示 药物 反应 导致 的 肾脏 
间 质 损伤 。 微 量 白 绰 白 尿 定义 为 24 小 时 尿 中 白 蛋 白 排出 
在 30~300mg, 或 层 尿 中 白 蛋 白 / 肌 本 为 30 一 300mg/g。 尿 
折线 白 排 泄 率 超 过 微量 白 蛋 白 尿 水 平 称 为 白 蛋 白 尿 ,应 淮 
确 收集 24 小 时 尿 液 进行 检测 ,此 外 选取 3 次 非 连续 的 展 
标本 进行 白 蛋 白 与 肌 栈 浓度 的 比值 检测 具有 同样 的 准 
确 性 。 

(二 ) 其 他 实验 室 检查 “血液 生化 检查 包括 钠 、 钾 \ 饥 、 
碳酸 盐 、 钻 、 磅 ,及 尿酸 的 水 平 ,可 用 于 评估 CKD 的 并 发 证 
情况 ; ， 业 民 病 患者 需 ;监测 血糖 及 糖化 血红 蛋白 水 平 ;肾脏 炎 
上 则 补体 水 平 。 由 于 促 红 素 产 生 减 少 和 (或 ? 
铁 缺 乏 ,贫血 往往 在 轻 度 肾 功能 受 损 时 即 出 现 ' 且 随 着 
CKD 进展 加 重 ,因此 需 评估 及 监测 红细胞 比 积 和 (或 ? 
血红 恒 白 水 平 。 k 平 偏 低 ,血清 铁 蛋 白 浓度 低 于 
200ng/ml 及 转 铁 蛋 白人 饱和 度 低 于 20% 时 提示 铁 缺 乏 。 
PTH. 碱 性 磷酸 酶 及 钙 礁 的 检测 用 于 发 现 CKD 相关 的 

(三 ) 影像 学 检查 早期 影像 学 评估 应 包括 肾脏 及 及 
胱 的 超声 检查 以 排除 尿 路 极 阻 。 涌 脏 体 积 增 大 提示 糖尿 
病 、HIV 相关 肾病 或 浸润 性 疾病 (如 泻 粉 样 变性 ) 可 能 ; 肾 
脏 体 积 缩小 ,尤其 是 肾 皮 质 著 缩 ,提示 慢性 肾 小 球 肾炎 或 间 
质 性 肾炎 ; 若 双 侧 肾 脏 大 小 不 一 ,: 玉 患 者 :应 考 
虑 是 动脉 硬化 可 能 。 






































































CKD 的 诊断 应 注意 下 面 几 个 问题 : 

1. 基础 疾病 的 诊断 ”可 通过 病史 询问 .体检 及 实验 室 
检查 而 确定 , 某 些 特殊 检查 如 B 型 超声 .X 线 .MRI 及 CT 
等 对 确定 原 发 病 其 有 帮助 。 基 础 疾病 的 诊断 在 肾 衰竭 的 早 
期 相对 容易 ,必要 时 可 行 肾 穿刺 活检 以 明确 .但 如 果 发 展 到 
晚期 ,由 于 肾脏 已 经 缩小 , 肾 穿刺 活检 危险 性 增 大 , 故 明确 
原 发 病 相 对 很 困难 。 

2. 尽 可 能 寻找 引起 肾 功能 恶化 的 可 逆 因 素 ,目的 是 纠 
正 可 道 因素 以 利于 肾脏 功能 的 恢复 。 肾 功能 不 全 加 重 的 常 
见 诱发 因素 有 :@ 血 容量 不 足 :包括 绝对 血 容量 不 足 和 有 效 
血 容量 不 足 ,可 由 过 分 钠 水 限制 伴 强 效 利 尿 药 治疗 以 及 消 
化 道 丢 失 如 恶心 .呕吐 、 腹 演 等 引起 , 尿 电解 质 分 析 有 助 于 
诊断 ;@ 肾 毒性 药物 的 使 用 ;最 常见 为 氨基 糖苷 类 抗生素 、 
X 线 造影 剂 和 前 列 腺 素 合 成 抑制 药 ,特别 在 容量 不 足 情况 
下 更 易 发 生 ;@ 梗 阻 :包括 籽 内 梗阻 和 肾 外 梗阻 ,前 者 主要 
有 尿酸 结晶 和 大 量 本 - 周 蛋白 沉积 阻塞 肾 小 管 , 肾 外 梗阻 主 
要 有 尿 路 结石 ,前列 腺 肥大 或 增生 ,糖尿 病 患 者 常 可 因 肾 她 
头 坏死 而 引起 尿 路 梗阻 ;@@ 感 染 ;CKD 常 易 伴 发 感染 ,包括 
全 身 感染 和 尿 路 感染 ,感染 往往 会 加 重 机体 额 外 负荷 ,促进 
肾 功能 恶化 ;@) 严 重 高 血压 :包括 原 发 性 和 继 发 性 高 血压 ， 
可 引起 崩 小 动脉 尤其 是 入 球 小 动脉 痉挛 ,造成 肾 血 流量 下 
降 , 高 血压 还 可 引起 心力 衰竭 ,进一步 引起 肾 血 流量 下 降 ， 
此 外 长 期 高 血压 的 肾 血管 处 于 适应 性 状态 ,血压 下 降 过 快 ， 
亦 会 引起 肾 功 能 恶化 ;@ 水 、 电 解 质 、 酸 碱 平衡 失调 : 失 水 或 
水 过 多 ,高 钠 或 低 钠 血 症 ,高 钾 或 低 钾 均 可 促进 肾 功能 进 -一 
步 恶 化 ,特别 是 酸 中 毒 ,即使 处 于 代 偿 期 亦 会 加 速 肾 功能 进 
展 ;中 过 度 蛋 白 饮 食 和 大 量 蛋 白 尿 : 已 列 为 肾脏 病 进 展 的 因 

一 ;@ 充 血性 心力 衰竭 或 心脏 压 赛 ; 可 引起 肾脏 有 效 循 
环 血 容量 不 足 和 肾 淤血 ;加 严重 的 甲状 旁 腺 功能 亢进 :特别 
在 高 磷 饮 食 更 易 发 生 , 它 不 仅 能 引起 全 身 广泛 的 软组织 钙 
化 , 亦 是 促进 肾脏 病 进 展 的 重要 因素 ;@@ 高 分 解 代 谢 状态 : 
如 手术 、 消 化 道 出 血 、 大 剂量 激素 冲击 治疗 、 发 热 等 等 。 

3, 明确 CKD 的 分 期 ,给 予 不 同 的 治疗 计划 ”目前 主张 
使 用 K/DOQI 推荐 的 CKD 分 期 标准 ( 见 本 竟 前 述 内 容 )。 
其 中 GFR 的 估算 可 以 利用 MDRD 公式 和 (或 )Cockcroft 
Gault 公式 获得 ,它们 考虑 了 年 龄 性别、 种 族 、 体 重 . 血 肌 
栈 (mg/d)、 尿 素 氛 Cmg/dD 、 血 清白 蛋 白 (mgy/dl) 等 因素 影 
响 后 校正 所 得 。 具 体 如 下 : 

MDRD 公式 :GFR 二 170X Scr*% X 年 龄 -5X 尿 索 
氮 “"X 血 清白 蛋白 "WX (0.762 女性 ); 

MDRD 简化 公式 :GFR= 二 186X Scr-+X 年 龄 疏 
(0.742 女性 ); 


Cockcroft-Gault 公 










































































N 式 : GFR 二 [(140 一 年 龄 ) X 体重 
(kg)]X(0.85 女性 )/ScrX72。 


〖 慢 性 肾 衰竭 的 治疗 


CKD 的 治疗 应 注意 两 个 方面 .首先 要 重视 对 诛 发 疾病 





第 三 章 “慢性 肾脏 病 


和 加 重 因素 的 治疗 ,这 是 控制 和 阻 目 慢 性 肾脏 病 进展 \ 保 护 
肾脏 功能 的 关键 。 其 次 要 给 予 CKD 患者 一 体 化 治疗 :以 进 
一 步 延 缓 角 功能 的 进展 ,减少 并 发 这 ,提高 患者 生活 质量 。 
CKD 的 治疗 原则 就 是 不 同 阶段 选择 不 同 的 防治 策略 。 

(一 ) 原 发 病 和 诱因 的 治疗 ”对 于 初次 诊断 的 CKD 患 
者 ,必须 积极 重视 原 发 病 的 诊断 ,对 慢性 肾炎 、 狼 疮 性 肾炎 、 
此 疯 性 肾炎 IgA 肾病 、 糖 尿 病 肾病 等 ,都 需要 保持 长 期 治 
疗 , 同 时 ,也 应 积极 寻找 肾 功能 不 全 加 重 的 各 种 诱发 因素 (如 
前 所 述 ), 合 理 纠正 这 些 诱因 有 可 能 会 使 病变 减轻 或 趋 于 稳定 。 

(二 ) 一 体 化 治疗 一 体 化 治疗 包括 饮食 治疗 


















































一 方面 它 是 由 肾脏 科 医 师 主导 的 将 CKD 从 早期 预防 、 延 组 
肾 功能 进展 到 后 期 的 肾脏 茶 代 治疗 进行 系统 、 规 范 的 防治 ; 
另 一 方面 ,一 体 化 治疗 是 由 多 学 科 、 多 级 别 医 师 共 同 完成 的 
对 患者 进行 长 期 监测 、 指 导 和 治疗 的 系列 过 程 ,包括 心理 、 
社会 和 生物 医学 等 的 综合 防治 。 

CKD 的 治疗 主要 根据 不 同 阶 段 进行 不 同 的 治疗 策略 ， 
具体 见 表 19-3-2。 

表 19-3-2 慢性 肾脏 病 的 分 期 和 治疗 策略 
GFR 














分 期 [ml/(min* 1.73m)] 诊疗 策略 
1 宇 90 并 因 的 欠 电 和 闪闪 
2 60 一 89 延缓 肾 功 能 的 进展 
30~59 并 发 症 的 评估 利 
4 15~29 肾脏 替代 治疗 的 准备 
5 <15 或 透析 昨 脏 替代 
CKD1~2 期 患者 尿毒 





证 状 往往 不 常见 .治疗 应 积 
极 控制 血压 (130780mmHg) 、 治 疗 所 

极 控制 血糖 )、 降 低 蛋 白 尿 、 延 组 
盐 。 对 于 单 用 ACEI 或 ARB 难以 控 eh 血压 、 
洁 要 联 用 钉 持 抗 药 或 利尿 药 。 

CKRD3 一 4 期 CKD3 期 患者 应 积极 寻找 可 治疗 的 病 
因 , 并 加 强 防 护 性 措施 。 当 达到 CRD4 期 时 .应 了 解 透析 及 
肾 移植 的 相关 优 缺 点 .做 好 肾 星 替代 治疗 准备 ， 这 两 期 虽 
者 在 服用 经 肾脏 排泄 药物 时 应 则 整齐 二 

极 治疗 CKD 并 发 症 . 包 提 lk 
进 、 酸 中 毒 、 肾 性 贫血 、 尿 料 紫 
性 造影 剂 的 影 人 
量 的 盐 .前 体 酸 及 
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让 状 。 有 以 上 任何 | 六 
信息 自 少 于 0. 8g (kg。 


其 他 并 发 症 出 现 的 可 能 . 于 活动 一 较 少 


的 治疗 (控制 高 血压 ` 纠 正 贫血 .纠正 水 电解 质 和 酸 破 平衡 国 上 | 
紊乱 ,控制 感染 ,防治 心血 管 并 发 症 等 ) 和 肾脏 蔡 代 治疗 。 一 = 全 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


上 能 量 报 入 应 限制 在 30kcal/(kg* d) .运动 如 
适当 增加 。 若 CKD 尿毒 症 症状 持续 存在 ,饮食 蛋白 质 应 基本 的 治疗 措施 。 以 往 的 饮食 疗法 一 般 仅 限 于 应 用 低 磁 和 
Rs 6g/(kg* d) ,能 量 摄 入 限制 在 30kcal/(kg * d)。 ”饮食 ,但 长 期 低 蛋 白人 饮食 会 影响 患者 的 营养 状况 ， 研究 表明 
可 通过 监测 24 小 时 尿素 氮 排 泄 攻 了 解 患 者 饮食 控制 的 依 慢性 肾脏 病 营养 不 良 发 生 率 商 达 20%~50%， a 
从 性 ,通过 定期 监测 体重 及 血清 蛋白 水 平 了 解 蛋白 质 储存 不 良 是 CKD 独立 的 危险 | 
情况 。 尽管 低 蛋白 饮食 可 能 并 不 能 延缓 肾 功能 不 全 的 进 “”， 率 呈 正 相关 ;因此 ,目前 的 饮食 疗 ; 
展 ,但 可 以 减轻 尿毒 症 症状 , 且 在 不 影响 蛋白 储存 的 情况 下 合理 的 营养 治疗 方案 。 
延迟 对 透析 的 需求 。 多 数 限 制 饮食 蛋白 的 患者 同时 应 接受 对 CKD 患者 进行 党 
生 杂 间 性 维生素 水 平 ,但 只 有 当 明 确 。“” 括 生化 测定 、 人 体 学 
出 缺乏 时 才 需 要 服用 脂 溶性 维生素 。 3-3) ,每 一 种 方法 都 有 一 定 的 局 限 性 ,必须 


(三 ) 饮食 疗法 ”CKD 的 饮食 疗法 历年 来 被 认为 是 其 
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:状况 监测 和 评估 的 方法 很 多 , 包 
吕 是 身体 成 分 分 析 及 饮食 评价 ( 表 19- 
综合 考虑 。 


























表 19-3-3 ”慢性 肾脏 病 患 者 营养 不 良 的 指标 


生化 参数 清白 蛋白 浓度 二 40g/L 
和 <2g/L 
血清 IGF-1 浓度 二 200ng/ml 
血清 前 白 借 白 浓度 过 0. 3g/L 
血清 肌 栈 浓度 明显 下 降 而 尿 





下 降 趋 势 
加 重 或 员 本 动力 当 








人 体 学 测量 体重 进行 性 下 降 或 低 于 理想 体重 的 85% 
皮 裙 厚度 、 中 辟 肌 国 和 (或 ) 肌 力 异常 
身体 成 分 分 析 干 体重 下 降 ( 由 生物 电阻 抗 或 EDDEXA 测 得 ) 
总 体 氮 和 (或 ) 氨 指数 (观察 值 /预期 值 ) 下 降 
饮食 评价 自发 性 低 蛋 白 饮 食 [ 一 0. 7g/(kg 。d)] 和 蛋白 分 解 率 增加 [1. 0g/(kg* d)] 





EE ,人 力 可 履 氏 血 
下 降 更 为 显著 ,蛋白 合 有 a 这 四 可 降 1 
蛋白 合成 与 i 


磷 、 碱 性 磷酸 酶 和 PTH 水 平 ;@ 无 导致 GFR 升 高 
白 排 汇 增 加 现象 ; 加 可 能 下 KD 进展 。 





省 的 蓉 间 将 疗 力 洒 5 各 要 根据 患 者 肾 功 能 水 平 
病因 ,营养 状况 ,摄食 及 消化 能 力 、 饮 食 习 惯 等 
尽量 做 到 个 体 化 。 原则 上 应 有 利于 患者 保 
况 , 或 但 ` 良 得 到 改善 ;对 透析 前 患者 来 
到 有 利于 控 出 疾病 、 保 护 痛 功能 。 制订 党 
方案 时 ,应 首先 中 者 蛋白 质 -氨基酸 的 充分 报信, 并 兼 
顾 维 生 素 、 位 ; 养 素 的 报 入 。 由 于 高 蛋白 饮食 可 通 1。 增加 PUFA 的 摄 入， 可 改善 
过 增加 肾 小 球 内 上 庄 力 ,增强 凤 小 管 高 代谢 ,增加 组 白 尿 市 促 的 程度 。 
有 进 汰 性 肾脏 病 的 进展 ,因此 ,对 于 透析 前 CKD 患者 
饮食 乒 白 氢 入 (DPI 忆 , 并 根据 肾 切 能 损 韦 程度 而 有 
te Cer20~ dOml min( Secrl76., 8~-353.€ 




























# ri : 谢 , 减 加 








生 B; op 








1 股 。 并 按 病 情 补 充 矿 物质 和 微量 元 来 ! _ 
(四 ) 控制 高 血压 ”市 于 CKD 并 Fi Cl ,和 j 













其 首要 的 汉 村 降低 死亡 
DPI 为 0.7 一 0.8g (kg* d);Cer10~20ml/ min( Ser353. 6~ i 要 措施 .因此 
707. 2pmoli12) .DPI 为 0.6~0.7g/ (kg dd); Cor 10ml/ 是 治疗 的 关键 。 血 管 
min(Sers=707. 2pmol 1L) .DPI 为 小 6g/(kg 。 | 制药 CACED 、 面 受 休 (AT 受 











DPI 的 同时 应 注意 报 入 的 蛋白 质 的 质 基 ,应 给 - 生 物 利 
用 度 - 即 必 霉 损 基 酸 (EAA) 含 基 较 操 ] 的 食物 ,而 作 
三 归 米 源 的 主食 , 则 选用 蛋白 质 念 鳃 尽 可 能 低 的 食物 。 和 在 

御 充 必 宕 氨基 琶 (EAA) 或 上 醋酸 对 CKD 患者 有 一 定 
亲 履 ,可 使 体内 必 震 气 基 酸 ; 非 必 震 损 基 酸 比例 失调 得 到 纠 
大 ,同时 有 利于 改善 货 白 合成 ,使 氛 代 肝 产 物 的 生 
E el 移 脉 泣 注 两 种 途径 进行 :后 
cx 园 酸 (ecKA) 是 所 基 王 前 体 
在 体内 可 转变 为 相应 的 
HH 以 下 优点 :五 尿素 须 生 成 率 及 BUN 





利尿 药 . 钙 持 抗 药 (CCB).B 受 体 阻 断 药 、 
#4 及 中 枢 降 不 药 等 均 可 以 作为 降 血 
。 上 述 药 仍 不 能 有 高 血压 时 ,可 多 
,时 标 血压 应 <130,80mmHg。 
ee 同 的 对 策 。 对 于 持续 性 的 长 其 
i 队 低 血 扩 , 沪 止 过 快 .过 猛 , 以 避 
恶化 ;对 于 
des 者 ,应 给 巴 于 织 有 J 


2 CR 
热 亿 & 受 体 阳 斯 药 、 血 

































































使 受 损 的 星 
纸 丰 不 应 过 低 ， 














三 章 ， 慢 性 肾脏 病 


否则 容易 出 现 脑 供血 不 足 等 现象 。 关于 慢性 肾脏 疾病 患者 的 ACEI/ARB 使 用 剂 旦 目前 
ACEI 和 ARB 在 临床 应 用 已 有 多 年 ,它们 具有 延缓 肾 ”还 没有 肯定 结论 。 但 是 ,在 控制 蛋白 尿 的 研究 中 已 经 证 实 
功能 减退 的 作用 。 这 种 作用 主要 通过 血压 依赖 性 肾 小 球 血尿 蛋白 下 降幅 度 与 ACEI/ARB 剂 星相 关 。 而 RE 所 
流动 力学 效应 , 非 血压 依赖 性 肾 小 球 血 流动 力学 效应 .和 非 ” 起 的 咳嗽 和 血管 性 水 肿 与 剂量 无 关 。 不 过 当 ACEI/ARB 
血压 依赖 性 非 肾 小 球 血 流动 力学 效应 而 起 作用 。 血 压 依赖 。 剂量 增加 时 ,可 能 会 发 生 低 血 压 ,使 患者 难于 耐 受 , 必须 
性 肾 小 球 血 流动 力学 效应 是 通过 降低 系统 高 血压 而 间接 降 注意。 
低 督 小 球 内 “三 高 ”。ACEI 和 ARB 都 具有 良好 的 降 压 疗 钙 持 抗 药 (CCB) 在 治疗 高 血压 中 的 疗效 已 被 临床 广泛 
效 。 非 血压 依赖 性 肾 小 球 血 流动 力学 效应 是 由 于 ACEI/ 接受 .CCB 可 以 使 肾 钠 排 港 增加 ,对 延 绥 凤 功 能 进展 也 有 
ARB 具 有 扩张 出 球 小 动脉 强 于 和 人 球 小 动脉 的 特点 ,而 直接 ”一 定 疗效 。CCB 保护 肾 功能 机 制 为 ;@ 抗 氧化 作用 ,减轻 
降低 督 小 球 内 “三 高 "。ACEI 和 ARB 除了 降 血 压 之 外 ,还 握 自 由 基 引 起 的 峭 损害 ; 对抗 去 甲 涌 上 腺 崇 、Ang 卫 等 缩 
具有 非 血压 依赖 性 非 肾 小 球 血 流动 力学 效应 的 肾脏 保护 作 血管 作用 ;@ 减 少 肾 组 织 钙 盐 沉积 ;四 抑制 血小板 的 活化 和 
用 ,包括 :GD 抑制 系 腊 细胞 增生 ,减少 细胞 外 基质 的 产生 和 ”聚集 ,抑制 血小板 活化 因子 、TXA; 的 合成 ， 
沉积 ,延缓 明 小 球 硬 化 ;四 扩张 出 球 小 动脉 和 人 球 小 动脉 ，。” 损害 ;@ 通 过 抑制 系 膜 细胞 对 大 分 子 物质 的 捕获 ,减少 大 
改善 肾脏 血 流动 力学 ,降低 肾 小 球 毛细 血管 跨 膜 庄 ,减少 蛋 el eR 
白 尿 的 产生 ;@ 改 善 习 小 球 滤 过 屏障 的 通 透 性 ,减少 大 分 子 。，” 质 增加 来 延缓 肾 小 球 硬化 ,保护 肾 功能 。 





















































































































多, 从 而 放下 而 肪 止 自 灰 所 引 起 的 和 应 用 CCB 时 也 应 注意 药物 不 良 反应 ,如 非 双 氧 吡啶 
损害 ;@ 增 性 ,改善 患者 的 胰岛 素 抵抗 现象 和 ”CCB 导致 的 心动 过 缓 ; 双 所 吡啶 CCB 导致 的 水 肿 ( 多 发 生 





入 代谢 异常 忆 
引起 的 肾脏 损 
补体 所 引起 的 所 
制 物 的 活性 ,促进 基 
及 间 术 细胞 净 化 秆 自 - 1(MCP- 


: 沪 止 因 血 脂 、 血 裙 代谢 闪 乱 。 ”于 躁 部 ,与 扩张 毛细 血管 前 小 动脉 而 不 扩张 小 静脉 相关 ) 和 
eR 防止 氨 本 身 及 激活 反射 性 心动 过 速 等 。 
性 并 降低 其 抑 8B 受 体 阻 汤药 能 有 效 降低 血压 。 研 究 证 明 .8 受 体 阻 断 
TGF-8, PDGF 台 疗 高 血压 合并 心力 衰竭 能 够 显著 改善 患者 质量 ， 
;图 抑制 肾 小 管 间 质 高 率 、 抑 
单 核 - 巨 瞻 细胞 及 成 积聚 ; ;@ 改 关 血脂 、 血 糖 代谢 ， 制 心肌 收缩 力 、 降 低 心肌 氧 耗 、 缩 小 梗死 面积 ,从 而 保护 缺 
访 止 因 血 脂 、 血 糖 代 i I 肾脏 损害 ;人 换 制 血浆 蕊 i 动 前 值 ,降低 死亡 率 。 应 用 8 受 体 阻 断 
固 六 水 平 , 而 目前 醛固酮 在 肾脏 疾病 进展 中 的 作用 也 日 益 .以免 导致 血压 反 跳 。 同时 要 根据 8 受 体 
受到 重视 。 ,给 予 个 体 化 治疗 ,; 

应 用 ACEI 和 (或 )ARB 时 要 ; 纪 证 
期 应 严密 监测 肾 功 能 的 变化 ,部 分 肾脏 病 中 人 可 以 
出 现 展 小 球 涉 过 率 下 降 以 致 血 肌 本 上升 ,少数 甚至 出 现 急 













































































带 及 下 级 心力 衰 










性 师 功 和 因 主 要 是 其 优先 扩张 肾 小 球 出 球 小 动 制 慢性 肾脏 病 患者 的 高 血压 ， 
脉 ,但 是 在 一 般 情况 下 这 种 减少 并 不 十 分 明显 。 用药 后 降 压 药物 的 联合 治疗 , 且 往 往 用 药剂 基 要 显著 高 于 原 发 性 








一 2 周 内 血清 肌 栈 上 上 升 和 (或 ) 内 生 肌 语 清 i 
30%, 可 在 严密 监测 下 继续 应 用 ;如 果 血 清 肌 栈 上 升 和 (或 ) CCB/ 利尿 药 , 有 不 少 患 者 常 1 
9 生 册 梧 清 除 率 下 降 大 于 30%, 应 立即 停 药 。@ACEI 的。 唑 哄 。 应 用 利尿 药 时 应 
主要 加 作用 包括 咳嗽 ,皮疹 、 味 ek 这 主 ope Ls bu 
要 与 此 类 药物 引起 的 一 加 有 关 。 如 EF 

果 应 用 后 出 现 难以 耐 受 ARB 副 作 
用 与 ACEI 相似 ,但 一 - 图 ACEI 或 
ARB 可 降低 Ang 工 


率 下 降 小 于 ”高 血压 患者 。 最 多 见 的 联合 用 药 是 ACEI 和 (或 ) ARB 十 
需要 合并 应 用 脐 届 典 或 哌 
:四 当 GFR 一 30ml min 利 
利尿 反应 差 , 应 更 
KD 晚期 患者 肾 
血 电 解 质 的 变化 。 
更 大 剂 旺 祥 利 尿 药 ( 如 
80~160mg 暑 塞 米 ) 减 轻 过 多 的 容重 负荷 。 此 外 . 祥 利 尿 
定期 复查 电解 质 ,同时 还 吧 药 的 剂 重 依赖 性 较 ; 一 旦 有 效 剂量 确定 后 ,不 建议 减 
原因 。@ACEI 和 A 3 其 或 分 次 服用 。 转 保 钾 利尿 药 容易 出 现 高 钾 血 症 . 懈 功能 
ee 不 全 患者 应 忆 用 。 

果 优 于 单独 应 用 其 中 任何 一 种 药物 的 效果 。 但 在 下 J ds el ] 
列 情况 下 尽 世 避免 使 用 ACEI 和 ARB:@ 双 侧 肾 动脉 狂 重 
b 床 存 在 明显 的 血 容量 不 足 情况 ;@ 使 用 非 类 冉 醇 类 
电 对 于 血 肌 本 水 平 大 于 266ymol/LC3mgi dD) 的 过 多 
输液 时 一 定 














































































过 快 。 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


的 发 生 。 当 严重 肾 功能 障碍 而 水 、 钠 摄 人 不 加 限制 时 也 可 
导致 水 滞留 或 水 中 毒 , 故 应 严格 限制 人 水 量 , 以 每 日 排水 量 
加 非 显 性 失 水 量 之 和 为 度 ,并 应 限制 钠 摄 人 量 , 同 时 可 给 予 
利 果 药 。 由 于 慢性 肾 功能 不 全 时 肾 血 流量 下 降 , 循 环 中 有 
机 酸 增多 ,可 影响 利尿 药 在 肾 小 管内 积聚 ,因此 ,应 选择 主 
要 在 肾脏 排泄 且 生 物 利用 度 高 的 制剂 ,此 外 ,利尿 药 的 作用 
位 点 也 影响 其 利尿 效应 ,因此 ,临床 上 一 般 多 选用 祥 利 尿 
药 , 以 叶 塞 米 和 布 美 他 尼 为 主 。 慢 性 肾 功 能 不 全 应 用 利尿 
药 时 还 应 注意 即使 应 用 后 尿 量 没 有 增加 ,也 会 在 一 定 程度 
上 纠正 水 钠 湾 留 ,缓解 高 血压 ,因为 利尿 药 还 具有 肾 外 排 钠 
作用 ,主要 是 通过 肠 道 排 钠 , 此 外 ,利尿 药 也 会 影响 血管 壁 
细胞 钠 含 量 和 调节 压力 感受 器 对 去 甲 肾 上 腺 素 和 血管 紧张 
素 的 反应 。 对 严重 水 注 留 患者 还 是 宜 尽早 行 透析 治疗 。 在 
明显 少 尿 又 暂时 无 法 透析 的 病例 ,可 以 使 用 2% 山梨 醇 
20 一 30ml 口服 ,以 促使 水 分 从 肠 道 排 泄 ,但 容易 引起 虚脱 
且 效 果 十 分 短暂 。 
多 尿 者 可 有 缺 钙 , 宜 谨慎 地 补充 钾 盐 。 有 钙 浇 留 或 高 

钾 血 症 者 ,应 限制 钾 摄 入 ,并 按 * 钾 代谢 紊乱 ”处 理 。 
酸 中 毒 现 已 被 列 为 慢性 肾脏 病 进展 的 一 个 重要 因素 ， 
并 且 是 肾 性 骨 病 和 营养 不 良 的 重要 机 制 之 一 ,应 积极 予以 
纠正 ,并 且 对 所 请" 正常 HCOF 浓度 酸 中 毒 " 也 应 治疗 。 下 
列 几 种 情况 可 考虑 存在 “正常 HCO; 浓度 酸 中 毒 ”: 个 反复 













































































































腹 海 或 使 用 大 基 利 尿 药 ;@@ 阴 离子 间隙 增加 ;他 蛋白 负荷 过 
多 ;名 肾 石 症 和 肾 委 明 原因 肾脏 病 进展 ;@ 尿 构 补 












现 推荐 对 于 CRF 患者 一 般 应 使 其 血浆 
地 在 22mmol/L 以 上 。 轻 度 酸 中 毒 可 酌情 
给 予 i 钠 口 服 。 若 二 氧化 碳 结合 力 低 于 15mmol/L， 
可 用 碳酸 气 钠 或 乳酸 钠 静脉 滴 注 ,但 在 治疗 过 程 中 要 注意 
防止 低 钙 和 低 钙 ,警惕 发 生 高 钠 血 症 和 和 诱发 心力 衰竭 。 

(六 ) 改善 脂 质 代谢 ”CKD 时 高 脂 血 症 治疗 的 靶 目 标 
是 将 血浆 LDL- 胆 固 醇 水 平 控制 在 低 于 2. 6mmol/L(100mg/ 
给 予 饮 食 治疗 ,补充 必需 多 价 不 饱和 脂肪 酸 (PUFA) 
油 , 必 要 时 给 予 药 物 治疗 。 应 用 降 脂 药物 产生 肌 病 甚至 
横 纹 肌 浴 解 的 危险 性 可 能 会 增加 ,应 有 所 和 莹 惕 。 

七 ) 控制 感染 ”慢性 肾 衰 竟 患 者 极 易 并 发 感染 ， 
是 肺 部 和 尿 路 感染 ,应 及 时 使 用 适合 的 抗生素 ,必要 时 按 药 
饿 试验 选用 药物 ,禁用 或 秆 用 肾 毒 性 药物 ,必须 使 用 时 则 按 
肾 切 能 情况 决定 投药 剂 旺 及 给 药 问 期 - 注意 抗生素 中 含 钠 
和 含 钙 全 ,以 避 侈 加 重 电解 质 代 谢 紊乱 。 

( 八 ) 清除 肠 道 毒物 “由 于 慢性 肾 八 竟 患 者 肾 胜 对 多 
种 物质 消除 雍 显 车 下 降 . 因 而 震 寻 技 肾 外 途径 来 增 

物质 的 ; 解 尿 告 症 症状 。 

逢 传统 的 方法 ,但 近年 来 
星 状 厂 : 同 时 还 可 能 具 
1 肠 道 吸 附 剂 [1 用 
族 产 物 , 关 通过 腹 兰 
除 伏 血 曙 




































遂 过 肠 道 
意义 不 仅 局 限 在 多 
和 肝病 进展 的 作用 。 

淀粉 .能 吸附 胃 肠 中 舍 氨 代 










解 尿 过 诈 
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2. 肠 道 透析 ”口服 胃 肠 透析 液 .结肠 透析 疗法 及 中 药 


灌肠 等 方法 因 较 烦琐 ,患者 依从 性 相对 较 差 。 
( 九 ) 其 他 对 症 处 理 
1. 恶心 呕吐 











除 限制 蛋白 质 摄 入 和 纠正 酸 中 毒 外 ,可 


应 用 甲 氧 氮 普 胺 肌 注 或 口服 ,每 日 2~3 次 ;或 用 氨 丙 嗪 
12. 5 一 25mg 肌 注 或 口服 。 注意 口腔 卫生 ,防止 细菌 和 真 


菌 生长 。 保 持 大 便 畅 通 , 亦 有 助 减轻 胃 肠 道 症状 。 


2. 贫血 和 出 血 ” 促 红细胞 刺激 剂 (ESA) 是 目前 CKD 
透析 和 非 透 析 患 者 贫血 治疗 的 常规 药物 。 在 ESA 治疗 前 ， 
如 果 可 能 的 话 , 应 先 处 理 所 有 可 导致 贫血 的 原因 (包括 铁 缺 


乏 和 炎症 状态 )。 





工 , 则 推 才 





中 ,或 可 尝试 进行 为 期 1 一 3 个 月 的 口 服 铁 剂 治疗 )。 对 了 


对 于 未 接受 铁 剂 或 ESA 治疗 的 成 年 
CKD 贫 血 患 者 , 若 不 用 ESA 也 有 望 使 血红 蛋白 CHb) 浓 度 
升 高 , 且 转 铁 蛋 白 饱 和 度 (TSAT) 拓 30 兴 、 铁 绰 和 白 委 500pg/ 
尝试 使 用 静脉 铁 剂 治疗 (在 非 透析 的 CKP 患者 





需要 铁 剂 的 非 透 析 CKD 患者 ,应 根据 员 者 铁 缺 乏 六 重 各 
度 .静脉 通路 的 情况 .之 前 对 口服 铁 剂 的 疗效 和 不 良 反应 情 


况 、 患 者 依从 性 和 药物 价格 等 因素 选择 常用 的 铁 剂 


治疗 


方案 。 由 于 晚期 CKD 患者 对 口服 铁 剂 的 吸收 F 降 ,静脉 铁 


剂 可 提供 更 好 的 疗效 及 更 低 的 副作用 。 
在 起 始 和 维持 ESA 治疗 时 ,推荐 





在 减少 输血 所 致 潜 


在 获 蕉 与 贫血 相关 症状 所 致 可 能 风险 (如 卒中 、 高 血压 等 ) 


间 进 行 平衡 。 对 有 
ESA 治疗 。 对 了 

















j 瘤 中 的 CKD 患者 ,应 谨慎 使 用 
F 非 透析 的 CKD 患者 ,Hb 之 100g/ 并 者 不 建 


议 开始 使 用 ESA 治疗 ;Hb 二 100g/ 工 者 ,建议 基于 Hb 下降 


流 








i 
行 


;要 输血 的 风险 .与 ESA 治疗 相关 的 风险 以 及 贫血 所 


致 症状 的 出 现 等 情况 ,个 体 化 决定 是 否 开 始 应 用 ESA 治 
疗 。 对 于 CKD 5 期 透析 的 患者 , 当 Hb 为 90 一 100g/L 时 , 建 
议 开始 ESA 治疗 ,以 免 Hb 下 降 至 90g/L 以 下 。 由 于 部 分 
患者 在 较 高 的 Hb 浓度 下 生活 质量 会 获得 改善 ,此 时 可 给 也 


个 体 化 治疗 , 即 在 Hb>100g/L 时 ,也 可 给 予 ESA 治疗 。 


根据 患者 Hb 浓度 .体重 和 临床 情况 决定 ESA 初始 治 
疗 剂量 。 需 要 注意 的 是 ,血红 蛋白 浓度 的 完全 纠正 与 中 风 
风险 相关 ,一 般 情 况 下 ,建议 使 用 ESA 维持 Hb 浓度 不 应 
超过 115g/L, 对 所 有 患者 ,避免 使 用 ESA 将 Hb 浓度 升 高 
超过 130g/L。 对 ESA 反应 低下 的 患者 ,避免 反复 增加 齐 
量 并 超过 原本 以 体重 为 基础 的 起 始 治疗 剂量 的 2 们 对 








ESA 无 反应 的 患者 , 避 鲍 反复 增加 剂 旺 并 超过 原 维 
治疗 剂量 的 2 倍 。 


¥ 








当 治疗 慢性 贫血 时 ,尤其 对 于 适 于 内 官 移植 的 患者 ,在 


情况 允许 的 情况 下 ,尽量 避免 输 注 红细胞 ,以 减少 与 输血 相 






关 及 同 种 致 敏 的 风险 。 然 而 ,对 于 ESA 治疗 无 效 
治疗 风险 超过 获 益 的 患者 ,或 需要 快速 纠正 贫血 以 





者 病情 或 预先 纠正 Hb 浓度 时 ,进行 红细胞 输 注 的 获 益 起 


过 可 能 的 风险 。 





ESA 


慢性 肾 功 能 不 全 患者 常 有 明显 出 血 倾向 .应 巴 重 视 , 透 


本 治疗 常 可 改善 血小板 功能 和 血小板 第 :因子 释放 反应 ， 











有 助 于 减少 出 血 , 但 透析 时 使 有 肝素 也 有 增加 出 血 的 潜在 
危险 ,必要 时 可 改 用 低 分 子 肝 素 (LMWH)。 严 重出 血 除 输 
注 鲜 血 或 血小板 悬 液 多 ,可 酌情 用 抗 纤 溶 止血 剂 ,有 时 需要 
手术 止血 。 此 外 ,纠正 贫血 也 助 于 纠正 出 血 , 当 血细胞 比 容 
达到 27%~35% 时 ,可 纠正 出 血 时 间 、 减 少 血 流 及 改善 血 
小 板 与 血管 壁 接触 。 对 严重 出 血 患者 还 可 使 用 冷 沉淀 制剂 
及 1 去 氨 -8-D 精 氮 酸 加 压 素 (DDAVP)。 冷 沉淀 制剂 是 一 
种 富 含 由 因子 、vWF .纤维 蛋白 原 的 血浆 制品 ,可 明显 缩短 
尿毒 症 患 者 出 血 时 间 , 但 要 注意 防止 血 源 性 疾病 的 传播 。 
去 氨 加 压 素 是 一 种 人 工 合成 的 抗 利尿 激素 衍生 物 , 它 能 够 
代替 冷 沉淀 制剂 治疗 尿毒 症 活 动 性 出 血 患者 ,用 量 为 
0. 3pg/kg, 稀 释 在 50ml 生理 盐水 内 ,30 分 钟 滴 完 。 该 药 副 
作用 很 少 ,可 能 有 面色 潮红 、 轻 度 的 眩晕 和 头痛 ,如 重复 使 
用 ,该 药 疗效 降低 。 尽 管 如 此 , 对 于 活动 性 出 血 患 者 
DDAVP 仍 是 最 好 的 快速 止血 药物 。 
3. 心力 衰竭 心律 失常 及 心包 炎 
与 非 尿 毒 症 引起 的 心力 衰竭 相似 ,如 使 用 洋 地 黄 宜 
短 效 的 制剂 ,以 减少 蓄积 中 毒 。 利 尿 药 不 能 奏效 的 高 容量 
性 心力 衰竭 应 尽早 透析 治疗 。 心 律 失常 多 为 电解 质 代谢 和 
酸 碱 平衡 紊乱 所 诱发 或 加 剧 , 故 应 在 纠正 的 基础 上 使 用 抗 






























































心力 衰竭 处 理 原则 
快速 











心律 失常 药物 或 起 捕 除 闯 治 疗 。 心 包 炎 的 治疗 应 限制 水 钠 
报信, 强调 早期 透析 治疗 。 若 透析 过 程 中 心包 炎症 状 仍 加 


重 , 应 考虑 是 否 透析 充分 ,或 有 其 他 原因 ， 
毒 感染 所 致 及 透析 过 程 中 使 用 肝素 引起 。 

4. 动脉 粥 样 硬化 ”心血 管 并 发 症 的 风险 与 循环 中 同 
型 半 胱 氮 酸 及 低 密 度 脂 蛋白 胆固醇 (LDLC) 水平 密 切 相 
关 , 然 而 ,降低 同型 半 胱 氨 酸 措施 并 未 降低 CKD 患者 心血 
管 并 发 症 的 风险 。 他 汀 类 对 CKD 2 期 .3 期 早期 或 肾病 综 
合 征 患者 有 效 ,但 对 透析 患者 获 益 作 用 不 明显 。 

5. 神经 精神 症状 ”纠正 水 盐 代谢 和 酸 碱 平衡 紊乱 ,可 
使 大 部 分 患者 症状 减轻 。 抽 擅 时 可 使 用 地 西洋 10mg 静脉 
或 肌 内 注射 ,或 用 苯妥英 钠 或 茉 巴 比 妥 等 。 严 重 烦 躁 不 安 
可 静脉 滴 注 冬眠 合剂 ,但 应 保持 气 道 通畅 及 血压 稳定 。 及 
时 选择 适合 的 血液 净化 治疗 可 使 大 部 分 病员 症状 改善 。 应 
用 镇 碎 剂 要 着 慎 , 勿 使 药物 积 著 加 重病 情 。 有 周转 神经病 
变 时 应 尽早 充分 透析 ,并 可 使 用 大 剂量 B 族 维生素 
6. 肾 性 骨 病 et ME 
正常 血 钙 为 目标 。 
及 血清 钙 水 平 维持 
者 ,严格 控制 血 
低 ,使 之 接近 于 
1.50mmol/L 之 间 的 透析 液 ,并 + 

对 了 lL 症 的 治疗 ,首先 饮食 中 磷 的 摄 入 
1000mg/d 内 ,车 饮食 控制 难以 达到 理想 水 平时 ， 
用 备 结 合剂 促进 肠 道 形成 难以 吸收 的 磷 
释 的 吸收 。 使 用 傍 结 合剂 治疗 高 磅 血 症 ./ 
分 期 .CKD-MBD 的 其 他 表现 、 同 时 进行 的 


如 结核 细菌、 病 
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需 同 时 应 
复合 物 ,减少 
: 合 考虑 CKD 
他 治疗 以 及 副 







第 三 章 慢性 肾脏 病 


作用 等 因素 来 选择 。 常 用 的 磷酸 盐 结 合剂 Wa 醋 
酸 钙 、 盐 酸 司 维 拉 姆 或 碳酸 钢 ( 进 餐 时 服用 )。 含 钙 结合 剂 
dda 与 含 
钙 结 合剂 相 比 ， 了 
脉 钙 化 的 风险 . 当 患 者 血清 磷 水 平 低 于 1. 94mmol/L 
(6mg/dl) 时 , 含 钙 结 合剂 推荐 常规 使 用 ,但 
化 风险 ,剂量 不 应 超过 2g/d; 当 患者 血清 磷 水 平 更 需要 
更 大 剂量 含 钙 结合 剂 时 ,推荐 使 用 司 维 拉 姆 ; 当 血 清 磷 水 平 
超过 2. 26mmol/L(7mg/dbD) 时 , 含 铝 结合 剂 ( 氢 氧化 银 ) 可 快 
速 降低 血 磷 水 平 。 为 避免 名 中毒 , 合 铝 的 磺 结 合剂 使 用 时 间 好 
不 应 超过 1 周 , 且 应 避免 透析 液 铝 暴露 
对 于 CKD 3 一 5 期 且 未 接受 透析 的 患者 ,全 段 PTH 
(iPTH) 水 平 超出 检测 的 正常 值 上 限 的 患者 ,应 首先 评价 是 
Ne 低 钙 血 症 和 维生素 D 缺乏 ,并 相应 地 给 
减少 饮食 中 磅 的 摄 和 人 、 服 用 做 结合 剂 . 补 钙 和 (或 ) 天 
a DD 等 ,在 纠正 了 可 调节 因素 后 如 果 PTH 进行 
并 且 仍 # 人 值 上 限 , 则 建议 使 用 骨 化 三 
素 D 类 似 物 进行 治疗 。 对 于 CKD 5 期 透析 的 患者 、 
水 平 维持 在 正常 值 上 限 的 大 约 2 一 9 倍 , 当 PTH 水平 向 高 
或 向 低 变 化 时 都 应 该 启动 或 调整 治疗 ,以 防止 PTH 水 平 
低 于 这 一 范围 。 
喷 血 症 的 CKD 3 一 5 期 患者 ,如 上 
或 反复 发 作 . 
































































































高 钙 血 症 持 
或 出 现 动脉 钙化 和 (或 ) 无 动力 性 骨 病 
续 过 低 , 对 于 含 钻 的 磷 结 合剂 和 
(或 ) 骨 化 三 醇 或 维 4 类 似 物 的 使 用 应 加 以 限制 ,可 以 
有 二 。 在 出 现 严 重 甲状 功能 亢 
进 的 患者 ,如 果 临 床 / 药 物 治疗 无 效 ,可 进行 申 状 旁 腺 切除 。 
(十 ) 中 医 中 药 治疗 ”中 医 中 药 对 肾脏 病 的 治疗 已 积 
累 了 丰富 的 经 验 。 黄 芪 川 营 冬虫夏草 大黄 等 分 别 在 一 
定 范围 内 能 起 到 调节 免疫 .调节 水 盐 代 谢 、 减 少 尿毒 症 毒 素 
积聚 的 作用 ,并 对 延缓 病情 进展 ,改善 患者 预后 等 方面 具有 
一 定 的 意义 。 
(十 一 ) 适时 开始 透析 治疗 ”肾脏 将 代 治 疗 的 目的 是 
延长 寿命 ,提高 尿毒 症 患者 的 生活 质 世 .并 促进 康复 与 回归 
社会 。 当 CKD 患者 GFR 在 20ml min。1.73m2 7 时 即 训 
开始 透析 前 准备 。 当 GFR 在 1.73m2 ) 时 
es 出 现 难 以 纠正 的 容量 负荷 过 多 或 肺 水 有 种、 加 速 i 
L 1 显 的 恶心 与 哎 吐 
可 开始 痛 血 
可 给 巴 籽 脏 竺 















5~20ml Cmin。 


















1. 73n7 ) 时 . 


当 GEFR<i5ml (min 。 





【预后 】 
即使 在 同 种 类 型 中 
度 各 异 .因此 .对 CRKD 上品 4 
体 化 计 
月 保持 不 灾 . 提 示 肾 功能 下 
与 重启 尿 升 高 的 程度 


a Ge 外 全 个 进展 速 













GEFR 本 四 
门 水 平 可 作为 另 -个 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


预示 肾 功能 不 全 进展 的 指标 ,此 外 ,持续 的 微量 白 蛋白 尿 ， 
尤其 是 白 蛋白 尿 ,还 与 心血 管 疾病 风险 密切 相关 。 心 血管 
疾病 是 CKD 最 主要 的 死亡 原因 ,在 多 数 患 者 ,包括 早期 肾 
脏 疾 病 患 者 中 均 可 出 现 , 其 他 导致 CKD 高 死亡 率 的 因 麻 还 
包括 糖尿 病 、 贫 血 、 高 LDL 胆固醇 水 平 . 血 管 钙 化 及 高 半 
氨 酸 血 症 等 。 
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第 四 章 血液 净化 疗法 


血液 净化 (blood purification) 是 指 应 用 物理 、 化 学 或 免 
疫 等 方法 清除 体内 过 多 水 分 及 血 中 代谢 废物 ,毒物 、 自 身 抗 
体 、 免 疫 复合 物 等 致 病 物质 ,同时 补充 人 体 所 各 的 电解 质 和 
碱 基 , 以 维持 机 体 水 .电解 质 和 酸 碱 平衡 。 它 包括 了 一 组 原 
理 不 同 的 技术 。 腹 膜 透 析 .血液 透析 .血液 滤 过 等 方法 主要 
用 于 治疗 终 末期 肾病 及 急性 肾 损 伤 ,替代 部 分 的 肾脏 排泄 
功能 ,是 用 器 功能 替代 治疗 中 最 为 成 功 的 范例 。 后 来 发 展 
应 用 的 血液 灌流 主要 治疗 药物 和 毒物 中 毒 , 肝 功 能 衰竭 等 ; 
血浆 置换 则 治疗 一 些 自身 免疫 性 疾病 ,高 胆 红 素 血 症 、 高 脂 
血 证 等 ;能 特异 性 清除 自身 抗体 等 致 病 物质 的 免疫 吸附 疗 
法 也 已 应 用 于 临床 并 取得 一 定 的 疗效 。 
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第 一 节 “水 和 溶质 清除 的 原理 


丁 小 强 


一 、 水 清 除 


水 清除 统称 为 超 滤 (ultrafiltration) ,有 两 种 方式 。 半 


蛇 收 抬 


透 膜 两 侧 溶液 中 的 水 可 由 渗透 压低 侧 向 渗透 压 高 侧 移动 ， 
称 为 渗透 (osmosis) ;而 液体 由 滔 水 压 高 侧 向 静水 压低 侧 移 
动 , 称 为 对 流 (convection)。 半 透 膜 两 侧 的 静水 压 差 称 为 跨 
膜 压 (transmembrane pressure, TMP), 血液 透析 时 可 通过 
在 血液 侧 施加 正 压 或 透析 液 侧 给 予 负 压 来 产生 TMP。 渗 
透 作用 的 水 清除 量 与 半 透 膜 两 侧 溶液 渗透 压 差 有 关 ; 而 对 
流 作用 的 水 清除 基 则 与 半 透 膜 两 侧 静 水 压 差 有 关 。 超 滤 过 
程 伴随 有 溶质 的 清除 。 








二 、 溶 质 清 除 


~、 


(一) 扩散 和 对 流 。 半 适 腊 两 侧 溶液 中 溶质 从 化 学 浓 
度 高 侧 向 浓度 低 侧 转运 , 称 为 扩散 diffusion) 。 而 在 对 流 
和 








名 汪 所 的 儿 庆 分 的 和 所 带电 荷 . 3 
后 者 包括 膜 孔 的 大 小 及 数量 、 儿 何 构 型 分布; 半 透 膜 















超 滤 作 用 清除 深 质 和 水 的 驱动 力 为 膜 西 侧 的 静水 压 差 
清除 是 被 动 的 , 是 渡 出 液 
:主要 与 超 滤 率 






和 得 系数 有 关 。 超 滤 








: 指 溶液 的 清除 量 ,与 半 透 膜 超 滤 系 
数 (KuD) 及 静水 压 差 和 (或 ) 渗 透 压 状 有 关 ,Kuf 代表 半 透 膜 
对 水 的 通 透 性 能 。 得 系数 指 半 透 膜 对 溶质 的 通 透 性 , 某 物 
质 得 系数 一 滤 过 中 某 物质 浓度 /血液 中 全 物质 浓度 




















(二 ) 吸附 ”通过 正 、 负 电荷 的 相互 作用 或 
作用 ,溶质 与 固定 吸附 剂 (临床 常用 树脂 和 活性 ; 


被 清除 , 称 为 吸附 (adsorption) 。 当 吸 附 剂 上 
的 抗体 ,溶质 作为 抗原 与 吸附 剂 上 抗体 结合 而 被 清 
免疫 吸附 (immunoadsorption) 。 另外 ,一 些 特殊 半 透 膜 或 
吸附 剂 ,能 特异 性 地 与 需 清除 物质 分 子 表面 的 一 些 化 学 基 
团结 合 ,从 而 特异 性 地 清除 致 病 物质 。 

(三 ) 分 离 。 利 用 孔径 较 大 的 半 透 膜 或 离心 的 方法 .将 
血浆 与 血细胞 分 离 , 弃 除 血 桨 ( 带 有 致 病 物质 ) ,而 血细胞 回 
输 体内 ,并 补充 必要 的 白 蛋 白 , 凝 血 因子 、 水 和 电解 质 , 称 为 


分 离 (separation) s 
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种 溶质 














腹膜 透析 


吉 俊 丁 小 强 
腹膜 透析 ( peritoneal dialysis, PD) 是 利用 人 体 上 腹膜 作 
为 半 透 膜 ,向 腹腔 内 注入 透析 液 ,借助 腹膜 两 侧 的 毛细 血管 
内 血浆 与 透析 液 中 的 溶质 化 梯度 和 渗透 压 梯度 , 通 
过 扩散 和 渗透 原理 ,达到 清除 导 素 、 超 滤 水 分 .纠正 酸 中 荐 
和 电解 质 奉 乱 的 治疗 日 的 。PD 具有 如 下 优点 :@ 技 术 设 
低 , 可 在 床 边 进行 ,操作 简单 ,费用 相对 较 低 ;@ 血 流 
定 , 无 须 血液 体外 循环 ,对 残余 内 功能 的 保护 优 于 
血 透 ;G)2 性 肝 性 肝炎 等 血 源 性 传染 病 
的 交叉 感染 危 低 ;@ 不 震 要 抗 凝 剂 , 无 出 血 风 险 , 丰 利 
于 手术 后 患者 的 治疗 ,对 严重 低 血 讨 、 活 动 性 出 血 、 严 重心 
切 能 不 全 和 婴 幼儿 、 老 年 患者 尤为 适合 。 
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站 了 广泛 的 发 展 。 随 着 患 
ena pike eh =: 物 相 
革新 , 腹 透 患者 的 生 在 

et a 者 人 数 不 断 增多 。 








【腹膜 透析 基本 知识 】 
(一 ) 腹膜 透析 原理 “腹膜 总 面积 为 2. 2n02:( 大 于 两 肾 














的 总 滤 过 面积 1. 5m*)。 壁 层 版 膜 约 占 10 冯 ,有 星 层 噶 膜 然 
占 90 色 。 正 约会 100ml 液体 .一般 成 人 腹腔 g 
21. 液体 而 无 明 显 呼吸 困难 。 在 腹膜 透析 中 利用 腹膜 作为 
生物 性 透 i 构 包 提 i 下 液 层 .内皮 细胞 









间隙 ,毛细 血管 基底 膜 . 间 质 、 间 皮 细 胞 间 际 和 双 腔 内 欧 止 
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液 层 , 共 6 层 。 

腹膜 具有 转运 溶质 及 清除 水 分 的 功能 
除 溶质 (毒素 ) 的 主要 机 制 。 血 中 浓度 高 的 
肌 醋 等 ) 由 血液 通过 腹膜 进入 腹 ; 





。 扩 散 是 腹 透 清 


青 


(如 尿素 氮 、 








(HCO# 、 和 葡萄 糖 ) 进 入 血 中 ,直至 腹膜 两 侧 溶质 浓度 达到 平 
时 间 





衡 为 上 上 。 影 响 溶 质 弥散 的 因素 主要 是 有 效 腹 膜 面 
通 透 性 ,透析 液 流 量 、 溶 质 浓度 梯度 以 及 腹 透 液 停留 
等 。 水 分 由 腹膜 毛细 血管 渗透 进入 腹腔 ,也 可 经 淋巴 
吸收 ,因此 ,腹膜 对 水 的 转运 取决 于 毛细 血管 渗透 超 滤 量 
淋巴 回 吸收 量 。 葡 萄 糖 是 一 种 有 效 的 渗透 剂 。 












血液 移 向 腹 透 液 中 ,达到 超 滤 水 的 目的 。 净 超 滤 
始 时 最 大 , 随 着 透析 过 程 中 葡萄 糖 逐渐 被 吸收 , 腹 透 
逐渐 下 降 , 脱 水 作用 逐 减 。 

晚近 研究 提出 腹膜 的 三 孔 理 论 , 大 孔 ( 半 径 >150A) 转 
运 大 分 子 溶质 ,小 孔 (半径 为 40 一 50A) 转 运 尿 素 、. 肌 于 和 和 葡 
和 葡 糖 等 小 分 子 溶质 ,而 腹膜 对 水 的 转运 则 主要 通过 腹膜 毛 
细 血 管 上 的 超 小 孔 ( 半 径 二 5A, 又 称 " 钠 筛 ”) 实 现 。 腹膜 特 
异性 水 通道 (agquaporin-1) 主 要 表达 在 内 皮 细 胞 ,这 种 跨 细 





液 浓度 
















胞 蛋白 可 能 就 是 超 小 孔 。 水 通道 介 导 的 水 转运 解释 了 用 
4. 25 中 和 葡萄糖 进行 虱 透 初时 相 腹 透 液 钠 浓度 降低 的 原因， 





着 水 从 血液 循环 转运 至 腹膜 腔 不 伴 有 钠 的 转运 。[ 
此 .目前 认为 可 以 通过 检测 4. 25 站 葡 欧 糖 透析 液 腹 停 
留 1] 小 时 时 透析 液 /血浆 中 钠 浓度 的 比值 CD/P) 来 反映 水 
通道 介 导 的 水 转运 基 。 腹 透 时 大 约 50 听 的 水 滤 ; 
水 通道 介 导 完 成 。 
溶质 从 腹膜 透 过 的 速度 与 该 物质 腹膜 两 侧 的 浓度 差 成 
正比 ,浓度 差 越 大 , 则 扩散 速度 越 快 ,同时 也 与 该 物质 的 分 
子 量 大 小 有 关 , 透 出 最 快 的 是 水 ,其 余 依次 是 尿素 、 钾 、 气 、 
钠 \ 磷 、 肌 是 .尿酸 等 。 对 于 平衡 快 的 小 分 子 溶质 ,透析 的 清 
除 率 与 所 用 的 透析 液 量 ( 即 液体 流量 ) 密 切 相 关 , 流 量 越 大 
高 。 但 对 于 大 分 子 溶质 来 说 .由 于 跨 腊 转运 眉 
到 膜 两 侧 平 衡 所 需 的 时 间 长 , 增 大 腹 透 液 交换 基 虽 可 J 轻 | 区 
增加 其 但 其 腹膜 清 由 透析 时 间 决 定 、 凤 由 








是 通过 







































有 时 间 依 时 间 绞 血 透 多: 履 股 透 对 有 
时 间 依 ; 殴 的 清除 除 优 于 血 透 。 但 由 于 县 
透 的 透 j 透 为 CAPD 56L W 市 血 
透 为 240 一 360L/W) , 故 传 统 小 分 子 的 清除 比 
血 透 差 。 


(二 ) 腹膜 透析 液 ” 上 腹膜 透析 液 是 
也 解 质 三 部 分 构成 。 腹 膜 透析 液 1 
oy 解 质 成 分 与 正常 人 血浆 成 分 相近 
盐 、 乳 酸 盐 、 碳 屋 氧 盐 ) 用 于 纠正 机体 的 酸 
了 了 生 得 容 性 良 si 


由 渗透 剂 .缓冲 液 、 
合 以 下 基本 查 求 ， 
冲 液 5 如 醋酸 























人 、 另 吸 
物质 ,多 多 本 降 


下 要 


腹 透 液 中 加 ， 7;， 
和 人 葡萄糖 可 提高 腹 透 液 的 渗透 压 使 之 高 于 血液 .促使 水 从 
透析 开 
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泌尿 系统 疾病 


解 产物 少 。 
1. 葡萄 糖 腹膜 透析 液 “葡萄糖 是 目前 临床 最 常用 的 
渗透 剂 ,浓度 分 为 1. 3%、2. 5%% 4. 25%% 三 种 ,渗透 压 346 一 
485mOsm/L,pH5.2。 通 常 腹 透 液 无 钾 离 子 , 钠 、 拟 离子 与 
血清 正常 值 相似 ,根据 钙 离 子 浓度 分 为 高 钙 ( 普 通 钙 ) 腹 透 
液 和 低 钙 (生理 钙 ) 腹 透 液 ,高 钙 腹 透 液 的 钙 离子 浓度 为 
1.5~-1.75mmol/L, 低 钙 腹 透 液 的 钙 离子 浓度 为 1. 25mmol/ 
L。 生理 钙 腹 透 液 有 助 于 减少 高 钙 血 症 和 异 位 钙化 的 
| 腹膜 透析 液 中 的 葡萄 糖 可 经 腹膜 吸收 。 使 用 1. 5%、 
2.5 准 ,4.25 汉 腹膜 透析 液 时 ,每 袋 腹 透 液 葡萄 糖 的 吸收 基 
分 别 为 15 一 22g、.25 一 40g、45 一 60g。 腹 透 患者 每 日 葡萄 糖 
总 吸收 量 为 100 一 200g。 使 用 4. 25% 葡 萄 糖 腹膜 透析 液 可 
显著 升 高 患者 的 血糖 .甘油 三 酯 ,胰岛 素 水 平 。 高 渗透 压 、 
低 pH 值 的 透析 液 可 导致 腹膜 固有 细胞 损伤 。 高 浓度 葡萄 
糖 对 腹膜 间 皮 细胞 具有 直接 毒性 作用 ,葡萄 糖 降解 产物 和 
糖 基 化 终 末 产物 的 增加 ,也 可 引起 腹膜 纤维 化 。 对 于 糖尿 
病 . 肥 胖 、 代 谢 综 合 征 、 冠 心病 的 腹 瞳 透析 患者 ,葡萄 糖 透 析 
液 不 是 理想 的 腹膜 透析 液 。 
2. 新 型 腹膜 透析 液 
(1) 艾 考 糊 精 腹膜 透析 液 :以 7. 5% 艾 考 糊 精 (icodex 
trin, 一 种 葡 聚 入 ) 为 渗透 剂 ,渗透 压 为 284mGOsm/L, 超 滤 
作用 党 胶体 渗透 压 获得 ,通常 用 于 失 超 滤 患 者 与 糖尿 病 
患者 。 
(2) 氨基 酸 股 腊 透 析 没 :以 氨基 酸 替 代 和 葡萄 糖 作为 渗 
。 目 前 常用 1.1 久 的 氨 吃 膜 透 御 液 。pH 为 6. 6， 
:365m(Osmy/L。 主要 用 于 营养 不 良 的 维持 性 腹膜 透 
江 患 者 (血清 所 从 站 二 35g/1)。 
(3) 翁 酸 氧 盐 股 膜 透析 液 :以 碳酸 氢 盐 代替 乳酸 盐 作 
为 缓冲 剂 。pH 为 7.4, 生 物 相 容 性 良好 。 适 用 于 使 用 酸性 
腹膜 透析 液 时 有 灌注 独 和 不 适 的 患者 .有 条 件 者 也 可 作为 
各 规 腹膜 透析 液 使 用 。 左 酸 气 盐 不 稳定 ,混合 后 的 腹膜 透 
析 液 应 于 24 小 时 内 使 用 
(三 ) 腹膜 透析 的 连接 系统 ”上 股 透 的 连接 系统 是 连通 
盛 菌 (腹腔 内 部 分 ) 和 有 菌 ( 上 腹腔 外 部 分 ) 环 境 的 aa 系 
统 设 计 的 合理 性 直接 影响 多 系 统 的 
重要 组 成 部 分 ,可 分 为 急性 导 
直 的 ,质地 相对 较 生 的 导管 ， 进行 ,借助 
导 丝 直接 穿刺 进入 腹腔 ,手术 时 间 :有 易 
发 让 脏 回 
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由 4 





如 作 可 在 床 
,但 由 于 急 

















也 较 软 的 材料 制 成 ,目前 临床 上 使 用 的 
:nckhoff 导管 及 其 更 新 产品 .如 | Tenckhoff 
让 管 , 卷 由 管 Ceoiled Tenekhof 丰 知人 锁 管 (swan neck)、To 
ronte 首部 医院 导管 (TWEFD 等 。 在 导管 
视 仿 {CufD 便 玫 成 纤维 


内 正 未 端 合 摧 有 许多 Inam 的 侧 扎 以 利于 液体 引流 ， 目前 
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临床 应 用 最 多 的 是 双 Cuf 导管 , 比 单 Cuff 导管 腹膜 炎 发 
生 率 低 .出 口 并 发 症 少 ,上 且 使 用 寿命 长 。 

连接 系统 的 另 一 个 重要 部 分 是 体外 的 可 拆 印 系统 
Cdisconnect system) , 它 是 交换 透析 液 时 的 连接 导管 ,提供 
透析 液 进 出 的 通道 。 它 的 设计 亦 经 历 了 长 期 的 发 展 。 从 封 
闭 性 “0O” 型 管 (O-set) 、“Y” 型 管 (CY-set) 到 目 前 广泛 使 用 的 
双 袋 系统 (twin bag) ,腹膜 炎 的 发 生 率 也 随 之 明显 下 降 。 

(四 ) 腹 透 管 置 管 术 及 其 护理 有 三 种 基本 的 腹 透 管 
插 管 方式 。 | 

1. 穿刺 法 床 旁 进行 ,使 用 穿刺 套 针 和 导 丝 技术 。 优 
点 是 切口 小 ,快速 且 经 济 ,并 可 以 马上 使 用 。 缺 点 是 盲 插 损 
伤 内 脏 或 血管 的 风险 很 大 , 渗 漏 和 引流 不 畅 也 常见 。 目前 
仅 用 于 估计 能 很 快 恢复 的 急性 肾 损伤 。 

2. 腹腔 镜 置 管 此 方法 也 允许 马上 使 用 导管 ,如 操作 
熟练 则 过 程 相对 简单 和 快速 ,日 前 在 全 世界 的 应 用 越 来 越 
和 手术 法 ”地 为 常用 。 手术 切口 部 位 一 般 选 择 左 (或 
右 ) 旁 正中 切口 .耻骨 联合 上 方 9 一 13cm。 患者 仰卧 (如 患 
者 不 能 平 卧 ,可 取 半 卧 位 ,常规 消毒 销 由 ， 1% 利 多 卡 因 局 
麻 , 切 开 皮肤 , 钝 性 分 离 至 腹膜 ,在 腹膜 上 作 一 小 切口 , 借 导 


丝 植 人 导管 ,导管 立 位 于 膀胱 直肠 省 帘 (女性 为 子宫 直 














肠 陷 帘 ) ,荷包 缝合 结扎 ， 观察 液体 进出 畅通 后 关闭 腹 直 肌 
前 鞘 及 腹壁 , 腹 外 段 经 皮下 隧道 引出 皮肤 ,方向 朝 下 ,以 防 
止 汗液 等 进 和 导管。 操作 时 尚 要 注意 :@ 术 前 排尿 或 叶 屎 
及 灌肠 排便 可 减少 腹胀 或 损伤 膀胱、 直肠 ;四 腹壁 妆 痕 附近 
不 要 作 切 口 , 以 免 影 响 伤 口 僵 合 ;@@ 术 中 务必 动作 轻 麻 ` 止 


Bug 


注 第 一 代 头 孢 菌 
素 lg 预防 感染 。 尽 管 腹 透 ; 管 术 是 外 科 小 手术 ,但 术 者 
必须 高 度 重视 。 一 项 成 功 辟 管 手术 的 完成 ,对 随后 的 维持 
性 县 透 的 顺利 进行 ,减少 和 杜绝 导管 相关 并 发 症 的 发 生 , 玫 
具有 举足轻重 的 作用 。 

手术 后 切口 愈合 过 程 中 应 注 等 出 口 处 的 无 再 处 
理 , 该 处 应 保持 干燥 ,不 宜 使 用 不 透气 的 数 料 。 除非 发 生出 
曲 处 感染 或 出 血 , 沉 管 术 后 2 周 内 . 数 料 的 更 换 不 宜 超 过 每 
周 1 次 ,如 果 不 党 紧急 透析 , 尽 可 能 在 置 管 手术 后 2 周 开始 
透 件 。 

(五 ) 腹膜 透析 的 适应 证 与 禁忌 证 “腹膜 透析 指 征 包 
括 :O 慢 性 肾脏 疾病 到 达 第 5 期 时 [eGER<15ml min 。 
1 73m 站 ,一般 就 应 该 开始 透析 治疗 。 对 于 合并 项 加 液体 
光 贸 、 反 复发 生 高 钾 血 症 、 与 尿毒 症 有 关 的 营养 不 良 `\ 尿 每 
患者 , 虽 未 达 第 5 期 指标 .也 应 该 
代 治 疗 ， 精 尿 病 肾 病 引起 的 尿毒 症 患 者 应 放 袖 透析 指 征 ， 
在 GER 过 15 一 20ml/(min。1.73n2) 时 ,就 应 该 施行 
多 重症 药物 中 毒 。 
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腹腔 烙 连 ; 鸟 腹 腔 内 汪 性 肿瘤 们 广泛 腹膜 转移 :加 严重 皮 





肤 病 \ 腹 壁 广 泛 感 
和 
腹膜 透析 的 相对 禁忌 证 包括 :@ 腹 腔 内 有 新 植 和 人物 者 、 

存在 腹腔 内 脏 外 伤 ,腹部 大 手术 早期 或 结肠 造 痿 或 凑 瘘 ; 
外 腹膜 涯 :腹腔 内 液体 漏 到 皮下 组 织 、 阴 道 或 直肠 ,增加 感 
染 危 险 , 横 胎 漏 则 可 引起 呼吸 困难 ;@@ 有 进展 性 肺 部 疾患、 
复发 性 气胸 或 严重 肺 部 病变 伴 肺 功能 不 全 者 ;@ 合 并 炎症 
性 或 缺 血性 肠 病 者 ,或 反复 发 作 的 苞 室 炎 患 者 , 因 肠 道 微 生 
物 穿 过 黏膜 引发 腹腔 感染 的 危险 性 增加 , 故 不 宜 腹 透 ;@ 腹 
腔 存在 机 械 缺 陷 者 ,如 外 科 无 法 修补 的 腹部 疝 等 ;@ 晚 期 妊 
垦 ; 四 严重 椎间盘 疾病 患者 ;@ 极 度 肥胖 存在 置 管 困难 者 ; 
加 严重 营养 不 良 者 ,伤口 愈合 困难 , 且 不 能 耐 受 腹膜 透析 所 
至 的 蛋白 质 丢 失 ;@ 存 在 影响 操作 和 治疗 的 心理 障碍 .精神 
障碍 异常 等 ,又 无 合适 助手 的 患者 。 


染 、 腹 壁 大 面积 烧伤 无 法 置 人 腹膜 透 

















【腹膜 透析 的 不 同方 法 与 选择 】 

提 性 肾 误 竟 患 者 常用 的 腹膜 透析 方式 有 间 砍 性 腹膜 透 
(intermittent peritoneal dialysis,IPD) 和 持续 性 非 卧 床 腹 
站 通 析 (continuous ambulatory peritoneal dialysis,CAPD) 
两 种 。CAPD 最 大 优点 为 透析 过 程 持续 不 断 地 进行 ,透析 
总 时 间 长 , 故 对 中 分 子 量 物质 清除 较 充分 ,患者 自觉 良好 ， 
和 生化 指标 稳定 ,贫血 改善 ,精神 及 食欲 好 转 , 故 应 列 为 党 
规 疗法 。 透 析 液 用 量 可 从 / \ 剂 量 开始 ,根据 患者 透 忻 充 分 
性 情况 逐步 递增 。 以 8L/d 为 例 ,白天 留置 4~5 小 时 , 共 3 
次 ,夜间 8 一 12 小 时 1 次 ,每 周 6~7 天 。IPD 每 次 透析 ; 
留 腹 时 间 较 短 , 箱 萄 糖 骸 收 少 , 故 单 次 透析 清除 水 分 较 
CAPD 多 ,适用 于 :中 体液 i le 3 引起 严重 高 血压 和 (或 ) 心 力 
长 讽 叶 水 分 者 析 初 始 , 严 重 抠 质 
湾 留 ,尿毒 明显 庄 状 者 ;@CAPD 过 程 
中 出 现 腹 上 @ 可 疑 有 腹腔 感染 或 有 诱发 股 腔 感染 因 
来 如 肠 道 感染 , 换 管 后 ,夏天 易 感 妆 EF。1PD 每 日 交换 
4~5 次 或 更 多 ,每 次 2L, 每 周 7 天 为 家 ;对 有 心力 衰竭 肺 水 
肥 串 者 ,根据 心 误 程 度 及 所 斋 超 滤 速 度 可 选用 4.25% 葡 葡 

































持续 性 非 忠 
床 腹 膜 透析 


第 四 章 血液 净化 疗法 


糖 透析 液 ,一 般 每 次 2L 灌 和 人 ,留置 30 一 45 分 钟 ,可 清除 水 
分 300 一 500ml, 如 1 日 6 次 即 可 在 6 一 7 小 时 内 超 滤 2 一 
3L ,适用 于 急性 肺 水 肿 的 抢救 。 采 用 2. 5%% 葡 萄 糖 透析 液 ， 
每 小 时 可 超 滤 100 一 200ml,5 次 亦 可 超 滤 1L 左右 ,对 轻 、 
中 度 心 力 衰竭 者 可 采用 此 浓度 。 病 情 重 笃 、 脱 水 量 不 理想 
者 宜 尽早 改 为 单纯 超 滤 。 

自动 化 腹膜 透析 (automated peritoneal dialysis, APD) 
是 一 种 借助 于 腹膜 透析 机 自动 控制 透析 液 进 出 腹腔 的 透析 
方式 。 腹 透 机 由 电脑 控制 ,可 监控 透析 液 灌 人 和 引流 量 , 已 
完成 的 透析 液 交 换 次 数 和 正在 进行 的 交换 次 数 , 单 次 和 累 | 
积 超 滤 量 ,透析 液 温度 以 及 透析 液 灌 人 、 留 置 . 引 流 时 间 和 上 
总 治疗 时 间 等 。 出 现 异 常情 况 时 ,机 器 可 及 时 报警 并 自动 
停止 透析 。APD 主要 有 以 下 几 种 形式 :中 夜间 间 敬 腹膜 透 
析 (noctunal intermittent peritoneal dialysis, NIPD) ;每 晚 透 
析 8 一 10 次 ,每 次 1 一 1.5 小 时 ,每 周 7 晚 , 白 天 于 腹 。 
NIPD 总 的 中 、 大 分 子 清除 效果 与 CAPD 相似 ,便于 白 尽 工 
作者 。@ 潮 式 腹膜 透析 (tidal peritoneal dialysis,TPD) : 
天 进行 IPD, 第 一 次 灌 入 腹 透 液 约 3L, 放 出 时 放出 半 量 ,以 
后 每 次 灌 入 1. 5L, 放 出 1. 5L, 每 次 交换 周期 约 20 分 钟 ， 
8 一 10 小 时 内 需 用 腹 透 液 26 一 30L, 腹 透 10 小 时 后 ,保持 干 
腹 过 夜 。TPD 采用 高 流量 的 腹 透 液 交 换 ， 对 小 分 子 
毒素 的 清除 ,缺点 是 蛋白 丢失 较 多 ,费用 较 高 。@ 持 续 
腹膜 透析 (continuous cyclic peritoneal ee CCPD) : 透 
析 方 式 与 CAPD 相似 ,透析 液 交换 在 夜间 由 机 器 完成 , 白 
天 腹腔 保留 2L 腹 透 液 。CCPD 的 清除 效果 与 CAPD 相似 。 
APD 可 为 患者 提供 更 为 充分 的 透析 ,更 易于 控制 超 滤 基 ， 
腹膜 炎 及 透析 管 并 发 症 发 生 率 明显 降低 。 尤 其 适合 于 
加 腹 压 过 大 合并 腹部 疝 、 渗 漏 者 ,人 夜间 透析 时 患者 多 仰 扑 ， 
腹 内 压 较 低 , 冶 形成 的 危险 性 降低 ,通过 控制 每 次 灌 入 的 透 
析 液 基 和 留 腹 时 间 , 亦 可 降低 腹 内 压 升 高 :@ 上 腹膜 通 透 性 较 
高 透析 不 充分 者 ;四 视力 和 (或 ) 身 体 残 疾 者 ,如 盲人 、 
或 帕 金森 患者 。 常 用 腹膜 透析 方法 模式 图 见 图 
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持续 循环 腹膜 
透析 ( CCPD ) 
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透析 (NIPD ) 
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图 19-4-1 常用 腹膜 透析 方法 模式 图 

















第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


【腹膜 转运 特性 和 腹膜 平衡 试验 】 

腹膜 的 特性 是 决定 腹膜 透析 溶质 转运 和 水 分 清除 的 重 
要 因素 之 一 ,腹膜 特性 存在 明显 的 个 体 差异 ,并 可 能 随 着 腹 
透 的 进行 而 发 生变 化 。 

1. 腹膜 平衡 试验 ( peritoneal equilibrium test, PET) 
PET 是 测定 腹膜 特性 的 常用 方法 。 参 照 美国 KDOQI 指 
南 ,透析 开始 后 2 一 4 周 应 行 PET, 作为 患者 的 基础 值 , 据 
此 确定 长 期 透析 的 治疗 方案 。 如 情况 稳定 ,可 每 6 个 月 复 
查 1 次 PET, 并 及 时 调整 方案 ,以 取得 良好 透析 效果 。 标 
准 腹 膜 平 衡 试 验 测定 方法 如 下 :@ 晨 起 时 取 立 位 , 放 尽 夜间 
置 留 在 腹腔 内 8 一 12 小 时 的 透析 液 , 记 录 透 出 液 量 。 回 患 
者 仰卧 位 ,在 10 分 钟 内 向 腹腔 中 灌 人 2. 5% 透 析 液 2L( 加 
热 到 37C) , 灌 液 时 左右 两 侧 转动 体位 ,完毕 后 计时 。@@ 于 
灌 液 后 2h 取 静 脉 血 ,分 别 在 灌 液 后 0、2 小 时 留 取 透 出 液 标 
本 .。 用 消毒 液 浸泡 腹 透 袋 注射 接口 5 分 钟 ,放出 透 出 液 
200ml, 混 匀 , 用 一 次 性 空 针 刺 人 注射 接口 抽取 10ml 腹 透 
液 标 本 . 余 190ml 腹 透 液 重新 灌 人 腹腔 。 第 4 小 时 放出 所 
有 县 透 液 , 留 标本 10ml。@ 检 测 上 述 标本 内 肌 研 及 葡萄 糖 


含量 。 计 算 腹 透 液 与 血清 肌 栈 比值 (D/Per) 以 及 透析 4 小 
时 后 与 透析 前 腹 透 液 中 葡萄 糖 浓 度 之 比 (D/D,)。 因 透 析 
液 中 葡萄 糖 可 干扰 肌 栈 的 检测 结果 , 故 应 对 肌 酬 测定 值 进 
行 校正 ,校正 公式 为 了 校正 肌 醋 值 Cpmol/L) 一 透析 液 肌 醋 
(umol/L) 一 透析 液 糖 浓 度 X 肌 栈 校正 系数 。 肌 醋 校 正 系数 
由 各 实验 室 自 行 测 得 。 根 据 PET 结果 可 将 腹膜 对 溶质 的 
清除 能 力 和 超 滤 功 能 分 为 高 转运 、 高 平均 转运 ,平均 转运 、 
低 平 均 转运 和 低 转 运 五 种 ( 表 19- 和 1)。 

高 转运 者 腹膜 对 肌 醋 的 清除 能 力 强 , 但 因 腹 膜 吸收 葡 
萄 糖 快 ,导致 超 滤 不 足 , 不 宜 行 标准 的 CAPD, 只 适 于 进行 
短 时 透析 ,如 NIPD 或 NTPD。 高 平均 转运 及 平均 转运 者 ， 
适 于 用 标准 的 CAPD 或 CCPD 治疗 。 低 平 均 转 运 者 , 昌 透 
析 超 滤 量 ,但 肌 本 的 清除 低 于 平均 值 ,对 于 残余 此 功能 
尚好 者 仍 可 试行 标准 CAPD 治疗 。 车 治疗 前 残 肾 功 能 已 
很 低 , 或 随 治疗 进行 残 肾 功能 逐渐 失 , 则 需 注意 增加 透析 
次 数 或 每 次 透析 液 剂量 以 增加 清除 低 转运 者 腹膜 清除 
代谢 产物 能 力 很 差 ,除非 仍 有 相当 量 的 残余 肾 功 能 ,否则 不 
宣 进 行 标准 的 腹膜 透析 ,部 分 患者 可 借助 腹膜 透析 机 通过 
高 容量 透析 而 达到 充分 透析 ( 表 19-42)。 





















表 19-4-1 PET 值 与 腹膜 溶质 转运 及 超 滤 的 关系 
溶质 转运 D/Per 第 4 小 时 透 出 液 葡萄 糖 (mmol/L) 净 超 滤 量 tm) 
高 转运 0. 82~1.03 13.9~27.8 -470~35 
高 平均 转运 0. 66~0. 81 27. 9~40.0 35 一 320 
平均 转运 0. 65 40.1 320 
低 平均 转运 0. 51~0. 64 40~52.4 320~600 
低 转 运 0. 34 一 0. 50 52. 5 一 67. 4 600 一 1276 
表 19-4-2 ”依据 腹膜 平衡 试验 (PET) 选 择 腹 膜 透析 方法 
溶质 转运 溶质 清除 率 水 的 超 滤 透析 处 方 

和 人生 充分 差 DAPD 或 NIPD 

高 平均 转运 充分 充分 标准 剂量 CAPD 或 CCPD 
低 平均 转运 充分 好 标准 剂量 CAPD 或 CCPD 

EN 好 大 剂量 腹膜 透析 
人 A 非常 好 大 剂 生 腹膜 透析 





2. 改良 腹膜 平衡 试验 ”近年 
条 桩 腹 透 液 进行 政 良 腹膜 平衡 斌 
特 


来 亦 推荐 采用 4. 25 泊 葡 
来 佑 腹膜 涂 质 和 水 分 
会 (ISPD) 提 出 ,改良 
PET 对 临床 检测 腹膜 超 进 亡 竟 更 为 傲 感 。 用 2L 含 4. 25% 
入 条 裤 透析 液 腹 腔 中 保留 4 小 时 后 引流 液 的 净 超 滤 姑 一 
IDD Per 二 081 则 诊断 为 赵 滤 发 疮 。 同 时 ,改良 PET 
还 叮 清 过 比较 透析 液 和 血 中 的 钠 浓 度 玫 助 寻找 由 于 斤 膜 赵 
在 或 功能 不 是 引起 的 趋 瀑 失败 。 
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【腹膜 透析 充分 性 评估 了 
KDOQI 指南 推荐 用 患者 乍 存 率 、 腹 膜 透析 技术 存活 


率 、 住 院 府 ,生活 质 最 ,血清 白 重 自 \ 血 红 绰 所 (血细胞 比 答 
以 及 标 化 的 蛋 门 氨 显 率 CaPNA) 评估 腹膜 透析 是 奋 充 分， 
但 以 上 指标 多 种 因素 影响 , 故 应 :情况 综合 判 
断 透 析 是 否 充 分 。 既往 多 同时 
和 每 周 肌 本 清除 率 (Ccer) 丙 项 


gt Ls 村 
St? 









并 标 ,但 指南 认为 每 周 肌 醋 湖 





除 率 对 于 预测 死亡 价值 不 大 , 主张 仅 以 KwV 作为 判断 指 
标 。 由 于 该 评价 方法 是 建立 在 尿素 动力 学 模型 的 基础 上 ， 











至 少 不 是 单一 的 ,因此 确定 何 种 溶质 的 酒 B 人 

不 容易 。 代 表 小 分 子 的 尿素 氨 利 肌 醋 由 于 检测 方便 、 
稳定 和 重复 性 好 ,其 清 除 率 (KWV,Cer) 与 患者 的 临床 表现 
相关 性 好 ,并 能 预测 预后 ,日 前 被 广泛 用 作 溶 质 的 代表 来 评 
估 腹 透 患 者 的 透析 充分 性 。 

1 KVY 为 尿素 清除 指数 , 即 尿 素 分 布 容积 相关 的 尿 
烷 清 除 率 ,反映 腹膜 对 小 分 子 性 素 一 -尿素 的 清除 效率 。 
KUVV 值 越 高 ,提示 尿素 的 清除 越 多 ,适当 的 Kw/V 是 确定 
每 日 透析 用 量 和 交换 次 数 的 关键 。 其 中 K 为 尿素 的 清除 
率 ,t 为 透析 时 间 ,V 为 尿素 分 布 容积 ,V 可 用 体重 X 轿 定 
的 常数 表示 (男性 60%, 女 性 55%) ,更 精确 的 可 用 公式 法 
算出 ,如 Watson 公式 。 在 一 般 人 ,实际 体重 和 理想 体重 差 
别 不 大 ,用 实际 体重 更 能 准确 地 估计 V: 但 在 肥 有 岩 ( 体 重 超 出 
20% 理 想 体重 ) 患 者 ， 如 果 仍 采 用 实际 体重 .就 会 由 于 过 高 估 
计 V 而 过 低估 计 KyV; 同 样 原因 ;在 严重 营养 不 良 忠 者 .会 
过 高 估计 Kt/V。 矫 正方 法 有 两 种 :- -种 采用 理想 体重 来 计 
算 , 另 一 种 用 实际 体重 进行 充分 性 计算 ,但 1 通过 理想 体重 / 实 
际 体重 的 比值 来 调整 疲 值 。 这 两 种 方法 效果 相同 ,关键 在 于 
明确 这 些 患者 有 无 营养 不 民 或 过 度 肥胖 .并 加 以 调整 。 

在 有 残存 悄 功 能 的 患者 中 ,KUV 应 包括 残 肾 KUVV 和 
县 透 KUVV 两 部 分 。 计 算 公 式 为 ， 

腹 透 KU V 一 
D/P 尿 来 X24 小 时 透 出 液 量 (L) 久 每 周 透析 日 数 
体重 (kg) X0. 6( 男 ) 或 0. 55( 女 ) 
残余 肾 Kt/ Vo = 
外 小 时 尿 量 0) X[ 尿 尿素 (mmol/)/ 血尿 素 (mmol/1)]X7 
体重 (kg) X0. 6( 男 ) 或 0.55( 女 ) 

总 Kt/Vom 一 腹 透 KV Vo 十 残余 峭 Kw/ Vio。 

2. 每 周 肌 本 清除 率 (Ccr) 与 体 表 面积 矫正 的 肌 醋 清 
除 率 。 肌 醛 的 分 子 基 (113Da) 较 尿素 的 分 子 量 (63Da) 商 ， 
故 腹 膜 对 贞 本 的 转运 速率 小 于 尿素 ， 测定 肌 梧 的 六 也 
是 反映 CAPD 充分 性 的 指标 之 一 。 腹 透 患 者 的 总 肌 配 清 

率 包 括 两 部 分 , 即 残 情 Cer 和 上 腹 透 Cer。 由 于 好 衰竭 时 ， 
小 管 分 泌 肌 厂 增 加 ,可 能 会 过 高 佑 计 残 肾 Cer, 为 此 ,将 峭 
及 对 尿素 和 册 酬 清除 率 加 以 平均 ,可 以 避免 过 高 评 佑 残 又 
肌 醋 清除 率 , 计 算 公式 为 : 

腹 透 Cer=D/P 肌 梧 X24 小 时 腹 透 排出 流量 (L) 

X 每 周 透 析 日 数 
饮 正 残 肾 Cer=112( 肌 本 清除 率 十 永 娄 清除 率 ) 
总 Cer 一 残 肾 (Cecr(L7 周 ) 十 上 腹 透 Cer(1/ 周 ) 


每 周 贞 本 


























上 值守 用 标准 体 表面 积 1.73nz 进行 校正 。 
消除 不 应 低 于 50L71.73nz 。 
KDOQI 指南 强调 要 定期 随访 患者 的 充分 性 .一 般 在 
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开始 腹 透 后 1 个 月 内 ,就 应 该 测定 总 的 Kt/ Vre .其 后 应 至 
少 每 4 个 月 1 次。 如 果 患 者 每 天 尿 量 汪 100ml, 则 应 该 至 少 
每 2 个 月 留 取 患 者 24 小 时 尿 液 .测定 溶质 清除 。 对 于 无 残 
肾 功 能 (每 天 屎 量 委 100ml) 者 . 周 腹 膜 透析 Kt/V,, 至 少 概 
达到 1.7。 

(二 ) 营养 状态 ”营养 不 良 是 腹膜 透析 的 一 个 常见 并 
发 证 ,其 发 病原 因 可 归纳 为 四 个 方面 :DCAPD 时 透析 不 充 
分 ,毒性 产物 满 留 ,使 蛋白 质 和 热量 摄 入 减少 :@ 代 谢 障碍 ; 
图 伴随 疾病 ,如 糖尿 病 , 心 力 衰竭 .慢性 炎症 .恶性 肿瘤 、. 肝 
脏 疾病 等 ,可 使 CAPD 患者 蛋白 质 和 能 量 报 入 减少 :四 透 
析 液 蛋白 质 丢失 。CAPD 每 天 透析 液 中 蛋白 质 丢 失 量 为 
5 一 15g, 腹 膜 炎 时 蛋白 质 丢 失 更 多 .可 使 CAPD 患者 发 生 
营养 不 良 及 低 和 蛋白 血 症 。 

虽然 CAPD 患者 营养 不 良 取决 于 许多 非 透析 相关 因 
崇 . 但 是 应 该 特别 注意 透析 是 否 充 分 。 因 为 CAPD 时 如 果 
透析 不 充分 ,可 出 现 食 谷 缺乏、 恶心 及 呕吐 ,也 可 导 敏 患 玫 
蛋白 质 、 能 量 摄 人 不 足 . 发 生 营养 不 良 。 因 而 除外 非 透 析 相 
关 性 因素 , 串 者 出 现 营养 不 良 时 .应 考虑 透析 不 充分 的 可 能 
性 。 因 此 ,营养 状态 也 是 评价 腹 透 充分 性 的 一 个 重要 指标 。 
评价 透析 患者 营养 状态 的 方法 包括 生化 指标 测量 蛋白 所 
呈现 率 (protein nitrogen appearance, PNA) .蛋白质 分 解 代 
谢 率 (protein catabolic rate,PCR)、 人 体 测量 及 主观 综合 性 
营养 评估 法 (subjective global assessment. SGA)。 

慢性 内 衰竭 时 , 随 着 肾 功 能 的 进一步 减退 ,患者 有 自发 
本 白质 摄 入 减少 及 营养 不 良 倾向 。 透 析 开 始 时 营养 欠 住 . 则 
腹 透 的 效果 亦 差 。 因 此 .KDOQI 推荐 nPNA( 标 准 化 PNA) 
为 透析 开始 的 一 个 指标 。 在 腹膜 透析 时 . 随 着 透析 剂量 的 增 
加 ,Kt/V 及 Cer 随 之 增加 .nPNA 也 趋 于 增加 ,说 明 nPNA 
与 肌 梧 或 尿素 清除 率 呈 正 相关 。nPNA 与 腹 透 患者 的 预后 
相关 ,nPNA 二 lg/(kg， 中) 患者 与 nhPNA 过 lg (kg.。d) 患 者 
比较 ,其 住院 率 明 显 降低 。 

对 于 腹膜 透析 中 者 营养 评估 方法 还 包括 一 些 生 化 指 
标 , 如 血清 蛋 和 白质、 血清 前 白 蛋 白 、 转 铁 货 白 \ 血 清 胆 周 酚 、 
胰岛 素 样 生 长 因子 (IGF-TD 等 的 沈 
如 体重 、 铝 周 径 CMANMO) 、 三 头 肌 皮 裙 厚度 、 肌 醋 动 力学 、 
双 能 基 入 线 吸 收 法 (DEXA) .生物 电阻 抗 分 析 (BLA) 等 , 结 
合 nPNA.nPCR 及 SG 法 .进行 综合 分 析 , 可 对 腹 透 
患者 的 营养 状态 进 佑 .了 解 患者 的 营养 状态 。 

(三 ) 水 清除 状况 ”水 的 清除 在 充分 透析 中 的 重要 作 
用 日 益 受 到 重视 ,与 血液 透析 (HD) 相 比 .CAPD 患者 体液 
过 多 更 常见 。 有 研 明 .CAPD 患 者 与 HD 患 省 比 绞 . 对 
透析 前 伴 有 肺动脉 讨 较 高 水 涨 贸 、 高 血 太 及 心 功能 讽 疝 
党 .HD 能效 得 豆 页 清除 率 和 体液 控制 , 轩 商 心 备 
管 的 寻 亡 认 下 降 而 生存 率 增 加 、CAPD 对 水 的 超 滤 表 显 低 
于 HD. 特别 是 腹 腊 为 商 转 运 患 才 腹 并 溶质 清除 充分 .但 容 
易 出 现 水 涨 留 ,因而 预后 和 失 佳 。 很 明显 .充分 透析 标准 与 心 
血管 死亡 率 之 闻 的 大 系 与 体液 平 稀 有关。 充分 透析 时 .| 除 
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KUV 及 Cer 应 达到 靶 目 标 外 ,也 应 没有 水 满 留 , 亦 即 达到 
“ 干 体重 ”。 

(四 ) 透析 充分 性 的 新 概念 ”以 往 的 概念 关于 腹膜 透 
析 患 者 小 分 子 溶质 清除 的 指标 ,是 建立 在 假定 腹膜 和 肾 溶 
质 清除 相等 且 两 者 可 以 相 加 的 基础 上 的 , 早 在 加 拿 大 美国 
腹 透 研究 (CANUSA 研究 ) 中 已 发 现 残余 肾 清 除 率 对 生存 
率 的 作用 是 不 同 的 ,不 能 1 对 1 的 互相 替代 ,其 中 残余 肾 功 
能 更 有 价值 , 远 远 不 局 限于 其 对 小 分 子 溶质 的 清除 作用 , 保 
” 留 残余 肾 功 能 对 确保 透析 充分 性 非常 重要 。 
| 达到 透析 充分 性 的 标准 除了 达到 足够 的 尿素 ` 肌 研 清 
外 除 率 外 :还 应 包括 以 下 标准 :足够 的 溶质 清除 率 , 包 括 小 分 
” 子 和 较 大 的 分 子 ; 达 到 足够 的 超 滤 ,水 和 电解 质 平衡 ,纠正 
代谢 性 酸 中 毒 ,控制 钙 磷 代谢 的 平衡 及 维持 PTH 正常 水 
平 ; 维 持 充分 的 营养 ;良好 的 血压 控制 ;改善 贫血 ,把 贫血 降 
低 到 最 轻 的 程度 ;控制 炎症 和 心血 管 疾病 的 发 生 。 


泌尿 系统 疾病 











【常见 并 发 症 及 其 处 理 】 

(一 ) 腹膜 炎 ”近年 来 随 着 腹膜 透析 装置 (包括 拆 印 式 
连接 装置 ) 的 改进 ,透析 技术 不 断 完善 ,腹膜 炎 感 染 率 有 了 
明显 下 降 ,2010 年 ISPD 关于 腹 透 相关 性 腹膜 炎 指 南 中 提 
出 , 单 中 心腹 膜 炎 发 生 率 应 低 于 1/18 个 患者 月 。 

1. 腹膜 炎 诊 断 及 鉴别 诊断 ”具备 下 列 3 项 中 1 项 为 
疑似 ,2 项 即 可 诊断 :有 腹膜 炎 的 症状 和 体征 ,包括 腹痛 、 
发 热 、 有 或 无 寒战 透 出 液 混 浊 、 大 便 习惯 改变 ,腹部 压痛 和 
(或 ) 反 跳 痛 ;@ 透 出 液 混 浊 , 白 细胞 计数 汪 100X10/L, 中 
性 粒 细胞 二 50%;@ 透 出 液 培养 有 病原 微生物 生长 。 

2. 鉴别 诊断 ” 当 上 腹膜 透析 患者 出 现 腹 痛 时 ,首先 应 排 
除 腹 膜 透析 相关 腹膜 炎 ,但 即使 在 确诊 腹膜 炎 的 情况 下 ,也 
应 排除 急性 胆 赛 炎 、 急 性 胰腺 炎 、 急 性 闲 尾 炎 、 消 化 道 溃疡 / 






穿孔 . 肠 梗 阳 、 肾 绞 痛 等 其 他 可 能 引起 腹痛 的 疾病 。 当 出 现 
透 出 液 混浊 时 , 需 与 下 列 情况 进行 鉴别 :化 学 性 腹膜 炎 : 
临床 表现 类 似 细菌 性 腹膜 炎 , 但 透析 液 内 蛋白 升 高 ,细胞 数 
升 高 相对 较 少 , 透 出 液 培养 无 致 病菌 , 常 与 透析 液 质 量 和 
pH 不 当 有 关 ; 加 哮 酸 性 粒 细 胞 增多 性 腹膜 炎 : 少 见 , 常 与 
腹 透 硅胶 管 过敏 有 关 , 表 现 为 透 出 液 哮 酸 性 粒 细胞 一 20 %， 
多 次 透 出 液 细菌 涂 片 及 培养 阴性 ;@ 血 性 腹水 ;@ 腹 腔 内 恶 
性 肿瘤 ;@@ 乳 糜 性 腹水 。 

3 治疗 ”一旦 腹膜 透析 相关 腹膜 炎 诊断 明确 ,应 立即 
开始 抗 感染 治疗 ,包括 经 验 性 治疗 和 后 续 治 疗 。 

(1) 经 验 性 治疗 :OD 抗生素 的 选择 :所 选择 的 抗生素 应 
列 盖 革 兰 阳性 菌 和 革 兰 阴性 菌 ,并 根据 本 地 区 常见 的 致 病 
此 谱 和 药物 敏感 情况 ,结合 患者 既往 腹膜 类 病史 选择 药物 。 
针对 蔷 兰 阳性 菌 可 选用 第 一 代 头 孢 菌 奉 或 万 古 钴 素 ,针对 
革 兰 于 性 菌 可 选用 氨基 糖苷 类 或 第 三 代 头 抱 菌 素 类 等 药 
物 ， 四 用 药 途径 、 用 药方 式 及 注意 事项 :腹膜 炎 时 推荐 腹腔 
内 使 用 抗生素 ,可 采用 连续 给 药 (每 次 腹膜 透析 液 交 换 时 均 
加 药 ) 或 间歇 给 药 (每 天 或 每 间隔 若干 天 仅 在 1 次 腹膜 透析 
液 交 换 时 加 药 ) 的 方式 。 问 欧 给 药 时 ,加 入 抗生素 的 腹膜 适 
析 液 至 少 留 版 6 小 时 。 透 出 液 混浊 程度 较 重 时 ,可 在 服 腊 
透析 液 中 渗 加 肝素 (500U/L) 以 避免 纤维 未 凝结 阻塞 腹膜 
透析 导管 ,但 已 知 存在 配伍 禁忌 的 抗生素 和 肝素 不 得 加 人 
同 -- 袋 透析 液 中 。CAPD 上 患者 发 生 腹 膜 透析 相关 腹 晓 炎 时 
族 腑 内 使 用 抗生素 的 推荐 剂量 见 表 19-4-3。 通 常 腹膜 炎 证 
状 在 治疗 开始 后 48 小 时 内 得 到 明显 改善 ,治疗 过 程 中 应 及 
时 复查 透 出 液 细胞 分 类 计数 。 临 床 症状 和 


出 液 细胞 分 类 
计数 改善 不 明显 的 患 














应 及 时 获取 微生物 培养 和 药 敏 结 
果 、 调 整治 疗 方案 ,必要 时 可 重复 进行 增 养 ,有 条 件 的 位 
可 利用 抗生素 清除 技术 提高 抗 感染 治疗 后 的 培养 站 全 








表 19-4-3 ”CAPD 患者 发 生 腹膜 透析 相关 腹膜 炎 时 腹腔 内 使 用 抗生素 的 推荐 剂量 





间断 给 药 持续 给 药 
氮 基 糖 薄 类 

阿 米 卡 星 2mg/kg LD25, MD12 

庆 大 答 素 、 奈 蔡 米 星 、 妥 布 短 烷 0. 6mg/kg LD8, MD4 

头孢 哈 啉 .头孢 蚂 吟 . 头 孢 拉 定 15mgy/kg 1.D500, MD125 

头孢 他 啶 1000~1500mg LD500. MD125 

头 抱 吡 且 1000mg LD500, MD125 
1000mg LD250,MD125 

i 林 ,、 从 上 唑 西林 ND MD125 

ND LD250 一 500.MID50 
ND LD5 万 U.MD2.5 万 避 








LD50, MD25 
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续 表 
-一 -二 





间断 给 药 持续 给 药 

其 他 类 

万 古 答 素 15 一 30mg/kg, 每 5 天 1 次 LD1000,MD25 

替 考 拉 宁 15mg/kg LD400,MD20 

氨 曲 南 ND LD1000.MD250 
抗 真菌 药 

两 性 每 素 B NA I 

氢 康 唑 200mg; 每 24 一 48 小 时 
复合 药 

氨基 西 林 / 千 巴 坦 2g 每 12 小 时 LD1000.MD100 

亚 胺 培 南 / 西 司 他 丁 lg 每 日 2 次 1.D250. MD50 


注 :经 此 及 清除 的 药物 用 于 有 残余 旦 功能 是 者 ( 尿 基 之 100ml/d) 时 剂 生 符 增 加 25%;ND= 无 数据 ;bid 一 每 日 2 次 :NA 一 不 适用 :LD 一 


负荷 剂 古 cmg/L) ;MD= 维 持 剂 (mg/L) 


(2) 后续 治疗 :在 获得 透 出 液 微生物 培养 和 药 比试 验 
结果 后 ,应 立即 据 此 调整 抗生素 的 使 用 。 抗 感 染 疗 程 至 少 
天 要 2 周 ,重症 或 特殊 感染 需要 3 周 甚至 更 长 时 间 。 不同 
致 病原 导致 的 腹膜 透析 相关 腹膜 炎 在 病因 、 抗 生来 选 择 , 疗 
效 及 预后 等 方面 具有 各 自 的 特点 。 

4. 真菌 性 腹膜 炎 ”真菌 感染 导致 的 腹膜 透析 相关 腹 
膜 炎 多 见于 近期 有 采用 抗生素 治疗 细菌 性 腹膜 炎 史 的 患 
者 。 真 菌 性 腹膜 炎 预 后 差 ,病死 率 高 。 透 出 液 涂 片 或 微 生 
物 培养 结果 证 实 后 强调 立即 拔 管 ,并 继续 使 用 敏感 药物 (如 
卡 泊 芬 净 、 振 康 唑 、 伏 立 康 唑 ) 等 治疗 至 少 10 天 。 

5, 腹膜 透析 相关 腹膜 炎 的 导管 拔除 和 重 置 “ 腹 透 相 
关 腹 膜 炎 的 治疗 原则 是 挽救 生命 ,保护 腹膜 ,而 非 保留 腹膜 
透析 导管 。 当 抗 感染 治疗 效果 不 佳 时 应 尽早 拔 管 , 以 避免 
延长 住院 时 间 、 进 一 步 损害 腹膜 功能 、 增 加 发 生 真 菌 性 腹膜 
炎 的 风险 以 及 患者 死亡 。 难 治 性 腹膜 炎 .复发 性 腹膜 炎黄 
菌 性 腹膜 炎 ,药物 治疗 无 效 的 分 枝 杆 菌 或 多 种 肠 道 细菌 导 
致 的 腹膜 透析 相关 腹膜 炎 等 须 拔 答 , 拔 管 后 应 进行 腹膜 透 























6. 腹膜 炎 的 预防 “应 
出 口 处 感染 和 隧道 感染 ( 腹 
分 泌 物 做 细菌 涂 片 培养 ,注意 阁下 隧道 内 肤 液 积聚 形成 脓 





肿 ,患处 可 有 波动 感 ,并 每 日 更 换 数 料 。 加 强 对 患者 及 家 必 








:其 为 重要 。 

(二 ) 机 械 性 并 发 症 

1. 腹痛 “发生 诛 因 有 灌注 或 排出 液体 速度 过 快 ,透析 
;透析 液 PH 全 

要 除外 


管 放 
低 . 蚁 噶 炎 等 。 
版 用 内 脏 病 变 

2. 导管 功能 障碍 






见于 下 述 情 况 : 忆 隧 道内 导管 扭 


曲 , 上 腹 透 液 流入 和 排出 均 障碍 .多 由 隧道 太 短 
首 痕 收缩 所 致 , 需 重 建 联 道 。 回 导管 移 位 .导管 
攻 , 表 现 为 人 液 无 障碍 而 流出 障碍 , 作 腹 部 平 片 或 XX 线 莹 
屏 下 可 见 导 管 位 置 不 当 或 漂浮 .可 交换 体位 或 取 半 苇 位 . 轻 
压 腹 部 或 插入 不 锈 钢丝 纠正 .无 效 时 应 重新 植 管 。@ 大 网 
膜 包 诡 , 潍 入 腹 透 液 后 引起 腹痛 , 且 流 出 障碍 .大 网 膜 柑 人 
后 叉 线 下 导管 变 短 . 末 端 见 不 透 光 物质 堵塞 ,必要 时 拔 去 
导管 再 植 人 。@ 纤 维 人 蛋白 凝 块 堵 密 腹 透 管 . 腹 透 液 中 可 见 
白色 纤维 凝 抉 .用 肝素 10mg 或 尿 激酶 5000 一 10 000U ,加 
0.9% 盐 水 20ml 注入 腹 透 管 .保留 20 一 30 分 钟 仍 不 见 腹 透 
液 流出 , 则 可 用 人 金 届 导 生 管 路 .去 除 凝 块 . 如 仍 无 效 
说 明 管 路 完全 堵塞 ,应 拔 管 再 植 管 。 图 版 张 或 腹腔 气体 过 
多 .可 服用 缓 泻 剂 ,适当 运动 .促进 肠 蠕 动 . 保 持 大 便 通 畅 。 
腹胀 明显 者 可 给 小 剂量 新 斯 的 明 。 

3. 腹 透 液 渗 漏 ” 由 于 腹膜 切口 过 大 .或 荷包 缝合 不 严 
密 .可 引起 腹水 外 漏 及 继 发 感染 .表现 为 腹 包 局 部 水 肿 和 
(或 ) 腹 透 液 在 外 生殖 器 、. 辟 部 .大腿 部 皮下 的 积聚 。 腹 腔 内 
注入 造影 剂 .可 以 利用 CT 或 闪烁 扫描 技术 帮助 发 现 渗 漏 
所 在 位 置 。 患 者 应 子 植 管 后 多 苇 床 . 少 活动 。 不 剧烈 咳 8 
每 次 灌 入 液 基 不 超过 1L. 以 利 伤口 意 合 。 不 宜 过 里 拆 线 
(一 般 7 一 10 天 ) .如 发 生 腹 透 液 渗 漏 . 应 和 暂停 腹 表 3~4 大 . 
无 效 时 应 手术 矫正 。 

4. 血性 腹水 ” 肾 衰 站 患者 由 于 涛 血 机 
中 易 发 生出 血 .皮肤 切口 或 肌 层 大 量 出 血 . 渗 入 腹腔 出 现 血 
性 腹水 .可 以 局 部 作 压 连 止 血 . 经 腊 透 液 灌 洗 后 血性 腹水 可 
连 步 转 涪 .如 出 血 不 止 应 开 腹 寻找 吊 血 点 -结扎 止 而 而 性 
腹水 的 原因 多 种 多 样 . 有 了 时 许 不 很 沾 楚 .除外 伤 外 . 它 可 以 
央 月 经 期 、 和 小 板 减 少 、 腹 膜 炎 、 昂 梨 昨 六 、 多 玲 肾 破裂 等 内 
来 引起。 

5. 癌 植 入 标准 Tenekhof 导管 10 辐 的 患者 会 发 生 股 
独 ， 独 可 发 生 在 驱 股 沟 、 :下 首发 让 在 切 





或 因 皮 下 隧道 
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泌尿 系统 疾病 


口 处 或 导管 入 口 处 。 多 见于 原 有 腹 疝 、 多 次 妊娠 及 多 次 腹部 
手术 者 。 如 腹 疝 发 生 在 腹 透 后 , 需 停止 透析 , 作 修补 术 . 一 般 
4 周 待 伤 口 愈合 后 再 进行 腹 透 。 有 时 不 得 不 改行 血 透 。 

(三 ) 代谢 并 发 症 

1. 低 钾 血 症 ” 腹 透 液 不 含 钾 . 每 天 通过 腹 透 清除 钾 
20mmol/L 左右 .因此 ,长 期 不 能 进食 .呕吐 和 腹泻 患者 . 非 
常 容易 发 生 低 钾 血 症 , 尤 其 在 老年 人 。 少 数 可 发 生 严重 低 
钾 血 症 . 导 致 得 阵 室 性 心动 过 速 或 心室 扑 动 。 可 在 腹 透 液 
中 适当 加 钾 或 口服 钾 纠 正 。 每 升 腹 透 液 加 入 10% 氮 化 钾 
>。 几 3ml, 可 使 腹 透 液 K~ 浓 度 提高 tmmol/L。 
| 2. 水 过 多 ”在 透析 间 期 ,水 盐 摄 入 控制 不 当 、 同 时 滴 
” 注 药物 过 多 或 透析 液 引流 不 畅 . 失 超 滤 等 原因 ,可 使 患者 水 
油 留 加 剧 。 容 量 过 负荷 不 仅 引起 充血 性 心 训 , 左 室 肥 摩 以 
及 高 血压 .还 可 引起 食欲 缺乏 和 蛋白 能 量 营养 不 良 。 因 此 ， 
监测 超 滤 效 果 、 干 体重 、 钠 的 摄 入 和 其 他 反映 容量 状态 的 指 
i 要 。 通 常 可 每 2 个 月 了 解 1 次 患者 的 股 透 脱 水 情 
况 , 残 凤 功 能 以 及 血压 控制 情况 ;对 有 残 峭 功能 的 患者 为 达 
到 干 体重 日 标 ,给 予 利 尿 药 较 增加 透析 液 糖 浓度 效果 更 好 。 
同时 应 重视 限制 钠 和 水 的 摄 入 。 

3. 糖 . 脂 代谢 亲 乱 ”是 前 常用 的 腹膜 透析 液 以 葡萄 糖 
为 渗透 州 .腹膜 透析 液 留 腹 后 葡萄 糖 通过 腹膜 被 人 体 吸 收 。 
腹膜 透析 液 禄 浓度 越 高 ,葡萄 糖 吸 收 越 多 。 腹 腊 高 转运 患 
者 ,和 葡萄糖 吸 收 较 多 。CAPD 平均 每 天 吸收 葡萄 糖 100 一 
200g(400 一 800kcal) ,这些 热量 的 提供 使 透析 患者 体重 增 
加 。 长 期 治疗 增加 糖 负 荷 ,导致 胰岛 素 分 泌 的 增加 以 及 胰 
总 索 抵 抗 , 产 生 脂 代谢 奉 乱 。 糖尿 病 腹 透 患者 使 用 腓 上 
时 的 给 药 











:和 争论。 观察 性 人 研究 发 现 腹 腔 给 胰岛 素 导 
化 腹 膜 炎 发 加 ,而且 胰岛 素 用 量 加 大 . 且 易 导致 血脂 
落 管 和 肝 包 膜 下 凡 肪 变性 ,但 也 有 研究 发 现 腹 腔 给 药 能 够 
更 好 地 改善 血 精 控 但 
1.5 多 葡 欧 香 透 析 液 者 
5 一 7U/L 而 业 25 色 葡 欧 糖 透 析 液 者 为 7 一 10U/L, 并 依 血 
桩 浓度 调 节 。IPD 的 最 后 一 次 透析 可 不 加 用 胰岛 素 , 以 防 
发 生 低 自 糖 反应 . 
4. 营养 不 良 “版 透 患者 的 营养 不 良 发 生 率 高 达 50% 一 
5 千 : 主 要 与 透 必 前 长 斯 低 蛋白 饮食 .透析 I 质 报 入 不 
是 ,此 白 质 及 氮 址 酸 从 腹 透 液 中 丢失 ,透析 不 充分 导致 摄食 
减少 ,代谢 性 酸 中 棍 、 腹 ?时 引起 饱 胀 感 , 微 炎症 状态 
关 ， 和 营养 状况 是 决定 维持 性 腹 透 患者 预 
次 腹 透 交换 可 丢失 氨基 酸 0. 5g 和 
染 时 丢失 将 锡 多 ,每 日 可 丢失 化 
疗 二 强调 在 充分 透析 基础 |- 逐步 担 高 
中 省 每 笑 热量 至 2000kcal 以 上 和 补充 组 和 白质 80 一 100g. 必 
要 时 锌 完 支 链 氮 上 股 ,此 外 要 补充 钙 、 水 次 性 维生素 和 活 
3 肾 制 血 的 撮 和 人。 
{四 ) 心 脑 血管 系统 并 发 症 
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站 质 达 20 一 30g。 洋 
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心 脑 血管 并 发 症 约 占 县 
和 己 成 为 影响 透析 患者 和 后 存 的 最 大 障 亿 ”和 低 





血压 、 高 钙 或 低 印 均 可 诱发 心律 失常 ,如 未 能 及 时 纠正 ,可 
导致 死亡 。 CAPD 过程 中 部 分 患者 血压 控制 不 稳定 ,尤其 
是 糖尿 病 趾 者 .原因 首先 与 高 血 容量 有 关 。 一 般 认 为 透析 
治疗 的 早期 阶段 .PD 控制 血压 作用 优 于 HD, 但 随 着 PD 时 
间 延 长 ,血压 控制 不 理想 .其 系 因 可 能 与 腹膜 的 转运 能 力 下 
降 和 残余 肾 功 能 赤 失 有 关 。 其 次 重组 人 促 红细胞 生成 索 的 
广泛 使 用 ,也 是 引起 高 血压 的 重要 原因 。 有 人 认为 大 量 腹 
透 液 充盈 腹腔 也 是 原因 之 一 当 出 现 容量 超 负荷 时 ,可 增 
加 葡萄 糖 浓度 增加 超 滤 ,并 : 新 计算 和 人 液 量 ; 当 血 容量 过 多 
难以 弓 正 时 ,应 进行 血液 透析 超 滤 。 
real . 洲 膜 钙化 心包 积 液 、 脑 出 血 
Ee ent 在 每 吸收 1g 糖 至 少 超 滤 5. 5 站 
时 ,认为 腹膜 超 滤 功能 正 ? 否则 为 失 超 滤 。 超 滤 衰竭 最 a 
见 原因 是 腹膜 失 功能 ， 还 有 其 他 因 未 如 淋巴 过 度 重 吸收 、 插 
管 位 置 不 正 ` 液 体 无 效 腔 或 包 严 。 有 研究 证 实在 某 些 长 其 
CAPD 患者 ,水 孔 恒 和 白 介 导 水 转运 损坏 可 引起 超 上 
发 生 超 滤 衰 竭 时 ,应 根据 腹膜 平衡 试 判定 腹膜 溶质 转运 
情况 ,以 帮助 了 解 超 滤 衰竭 的 原因 并 指导 治疗 。 

(六 ) 硬化 性 腹膜 炎 和 腹膜 硬化 ”发 生 于 长 期 腹 透 患 
者 。 目前 认为 除 与 反复 发 作 腹 膜 炎 有 关外 , 尚 与 非 生理 性 
透析 液 长 期 刺激 有 关 , 包 括 低 PH 和 高 烽 们 参透 浓度 透析 
液 . 内 冀 素 污染 及 服 腑 内 用 药 等 。 此 外 .透析 液 伐 及 透析 管 
道 高 分 子 物质 频 粒 腊 落 在 腹腔 等 也 与 之 有 关 。 腹 膜 病 型 改 
变 常 见 为 腹膜 增 厚 变 便 ,灰白 色 纤维 性 组 织 迹 盖 在 腹膜 太 
贫 腔 内 腑 表面 , 包 变 肠 段 偶 引 起 肠 狭 外， 电镜 下 见 胶 原 纤维 
及 肌纤维 母 细 胞 。 临 床 表 现 为 f 成 经 、 腹 痛 、 股 部 不 适 5 
腹膜 超 滤 减少 或 痰 失 ,; 谈 体 液 浙 留 、 氨 质 血 症 加 重 。 对 硬 
化 性 腹膜 炎 治 疗效 果 其 ,常规 改 血 透 或 肾 移 植 。 
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第 三 节 血液 透析 
急 建 洲 
-种 体外 竹 滚 净化 技 
区 有 透析 器 的 体外 循环 装置 . 备 液 


丁 小 强 


从 液 授 析 (hemodialysis. HD) 是 
术 . 将 血液 引出 体外 .名 








与 透析 液 借 透 析 膜 进行 水 和 溶质 的 交换 .血液 中 水 和 尿毒 

过 包括 肌 栈 . 尿 素 、 钾 等 进入 透析 液 而 被 清 展 
基 (HCO; ) 和 钙 等 则 进入 血液 .从 而 达到 
毒 症 毒素 ,维持 水 .电解 质 和 酸 做 平衡 的 目 的 (图 ] 19-4-2)。 
HD 早 在 20 世纪 40 年 代 即 用 于 治 
年 代 由 于 动静 脉 瘘 的 发 明 而 被 广泛 应 用 了 
(end-stage renal disease, ESRD) 治疗 。 计 年 发 
展 ,HD 已 成 为 最 常用 的 血液 净化 疗法 ,也 是 ESRD 患者 最 
























近 50 余年 





第 四 章 血液 净化 疗法 


常 选用 的 治疗 手段 。 我 国 自 20 世纪 70 年 代 临 床 应 用 血 透 
救治 ESRD 以 来 ,发 展 迅速 , 较 大 规模 的 透析 中 心 相继 建 
立 : 血 透 人 数 显著 增加 。 以 上 海 为 例 , 每 百 万 人 口 透 析 患 者 
pe 年 为 174.8, 2011 年 增长 至 887.4, 其 中 血 透 占 
80%。 但 是 与 发 达 国 家 相 比 ,我 国 HD 患者 的 长 期 存活 率 
和 生活 质量 尚 存 一 定 差距 ;同时 因 经 济 发 展 不 平衡 ,透析 技 
术 还 存在 较 大 的 地 域 差距 ,这 些 均 是 我 国 透析 治疗 领域 陂 
待 解决 的 课题 。 
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图 19-4-2 


一 、 水 和 溶质 清除 原理 


(一 ) 水 清除 原理 ” 血 透 对 水 的 清除 主要 为 对 流 机 制 ， 
通过 在 血液 侧 施加 正 压 或 透析 液 侧 施加 负 讨 ,促使 水 由 血 
液 侧 向 透析 液 侧 移动 ,临床 通常 称 为 起 滤 。 

(二 ) 溶质 清除 血 透 中 溶质 的 清除 主要 为 扩散 机 制 ， 
而 超 滤 水 过 程 中 同时 也 伴随 溶质 的 清除 。 

此 外 , 血 透 过 程 中 某 些 物 质 也 可 与 六 透 膜 表面 发 生 吸 
附 而 被 清除 .但 清除 是 较 小 ,临床 可 忽略 。 











二 、 血 液 透析 的 主要 设备 


血液 透析 系统 的 关键 设备 包括 血液 透析 机 、 冯 
忻 用 水 制备 设备 (水 处 理 设 备 ) 及 透析 液 。 

(一 ) 血液 透析 机 按 功 能 分 一 部 分 ; 

1. 体外 循环 控制 系统 包括 血 某 、 卜 人 守 岳 
探测 i 等 | s 好 


透 忻 器、 透 





其 中 血 泵 是 





Fi 测 碳 流 压力 。 
ee 回路 符 液 中 有 无 
和 用 于 辣 体 ? 
夜 疑 图 
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箱 注 时 索 


人 铺 :中 条 
< 防止 循环 由; 





























离子 浓 
后 加 热 至 35 一 37 C ,并 驱动 透析 液 按 设 定 
妇 间 对 透析 液 的 电导 (反映 溶液 离 于 小 
气 进 行 监测 ,以 保证 治疗 安全 。 包 括 
透析 用 水 除 气 、 配 比 、 透 析 液 流量 控制 .电导 率 监测 
旁 路 阅 . 沁 血 监测 等 装置 。 
3. 超 滤 控制 系统 ”控制 透析 过 程 中 水 超 滤 的 速度 和 
总 量 , 通 过 庶 压 (TMP) 大 小 实现 。TMP 调节 方式 
有 了 两 种 :一 是 通过 控制 透析 液 侧 的 负 压 来 改变 TMP, 从 而 
产生 相应 的 超 滤 量 , 称 压力 控制 超 滤 过 独立 的 超 滤 
泵 .直接 从 水 路 中 抽取 设 定 芋 的 水 , 称 容量 控制 超 滤 。 反 映 
在 其 体操 作 时 .前 者 直接 调节 TMP: 后 者 则 直接 调节 超 滤 
此 的 设置 。 因 超 滤 量 不 仅 与 TMP 有 关 . 还 与 其 他 许多 因 
索 有 关 , 故 压力 控制 超 滤 不 能 准确 控制 超 滤 量 , 目 前 已 基本 
淘汰 。 





2. 透析 液 供给 系统 ”可 在 线 配制 透析 液 ， 和 
络 f 液 与 透析 用 水 按 一 定 比例 混合 ,获得 il 

度 的 透析 液 . 
速度 


度 ) .pH 值 和 













` 透 析 液 





















(2 和 人 ON 有 的 汤 
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纤维 膜 ,如 铜 仿 膜 ;改良 纤维 膜 ,如 醋酸 纤维 膜 ;合成 膜 .如 
眼 碘 膜 ,上 罕 丙烯 有 晴 膜 、 诊 酰胺 膜 等 。 通 常 合成 膜 对 水 和 溶质 
的 清除 效能 高 , 且 生 物 相 容 性 好 。 另 外 ,相同 透析 膜 面积 和 
透析 膜 材 料 , 由 于 膜 小 孔 数 目 和 孔径 不 同 .也 可 制 成 不 同性 
能 的 透析 器 。 

衡量 透析 器 性 能 的 指标 包括 4 个 方面 :@ 溶 质 清除 效 
能 :以 清除 率 为 指标 , 指 单位 时 间 (min) 内 血液 经 透析 器 循 
环 1 次 ,能 够 将 血 中 某 一 溶质 全 部 清除 的 血浆 或 血清 容积 
(ml) 。 透 析 器 产品 说 明 书 上 列 出 的 清除 率 指 扩散 清除 ,不 





[0 出 包括 超 滤 清 除 , 常 以 尿素 (分 子 是 60Da) 和 维生素 Bis (分 子 


站 量 1355Da) 分 别 代 表 小 分 子 和 中 分 子 溶质 。 当 血 流量 为 
”200ml/min 时 ,常用 透析 器 的 尿素 清除 率 为 5 一 200ml/ 
min, 维 生 素 Bi 清除 率 为 30 一 160ml/min。 透 析 器 清除 率 
主要 取决 于 透析 膜 的 特性 种 膜 面积 。 临 床 常用 透析 器 膜 面 
积 为 1.0~1. 6m ,少数 可 达 2.0m 或 更 高 。@@ 水 清除 效 
能 :以 Kuf 为 指标 ,一 般 常用 透析 器 Kuf 为 2~ 60ml/ 
(mmHg，h) 。 思 生物 相 容 性 : 指 血 液 与 透析 膜 等 材料 表面 
接触 后 所 产生 的 反应 ,包括 补体 旁 路 系统 的 激活 .炎症 因子 
的 释放 和 凝血 系统 激活 等 。 这 些 反应 与 透析 过 程 中 的 一 些 
急性 并 发 症 及 长 期 透析 的 远 期 并 发 症 发 生 有 关 。@ 血 室 容 
职 : 常 用 透析 器 血 室 容积 为 50 一 160ml。 透 析 器 血 室 容积 
大 . 则 体外 循环 血 量 大 ,对 机 体 血 流动 力学 影响 大 。 但 体外 
循环 血 基 还 包括 血路 管 部 分 的 血液 。 
透析 器 对 水 和 溶质 的 清除 效能 主要 取决 于 透析 膜 面 积 
及 其 性 能 。 根 据 Kuf 将 透析 器 分 为 3 类 ; 低 通 入 透析 器 ， 
Ku 二 8ml/(mmHg* h); 中 通 量 透析 器 ,Kuf 8 一 20ml/ 
(mmHg。hbh) ;高 通 世 透析 器 ,Kuf 二 20mlCmmHg。h)。 
在 深 质 消除 方面 , Kuf 大 小 主要 影响 中 .大 分 子 的 清除 
效能 。 
透析 器 通过 一 定 的 程序 处 理 后 可 重复 使 用 ,处 理 程序 
包括 冲洗 化 学 清洁 和 消毒 。 复 用 的 透析 器 可 减少 过 敏 反 
应 , 提 癌 生物 相 容 性 。 但 复 用 不 当 可 增加 感染 ,发 生 消 洪 剂 
反应 等 风险 ,因此 临床 霖 慎 用 。 
(三 ) 透析 用 水 处 理 设备 
1. 透析 用 水 标准 血 透 患者 血液 每 周 需 与 大 基 透 析 
用 水 (300 一 600L) 接 触 , 因 此 一 旦 透析 用 水 含有 十 物 质 ,将 














会 党 来 严重 后 果 。 透 析 用 水 省 去 除 原水 中 的 有 害 成 分 及 多 
作物 质 .主要 包括 三 大 类 :名 微生物 及 其 产物 :包括 细 曙 . 病 








千 ; 罗 化 学 物质 :包括 残余 所 和 贷 胶 , 钠 、 钾 、 钙 、 
:无 机 不 和 俏 酸 盐 . 业 俏 酸 盐 、 业 硝 胺 、 硫 酸 直 和 
化 物 等 不 类 .微量 元 素 如 蚀 , 铜 、 锌 ,名 , 砷 ,、 录 , 馈 、 银 、 铁 、 
FE 和 六 利 | 纤维 。 

透析 用 水 安全 :卫生 部 在 2010 年 颁布 的 4 血液 
往 化 控 作 标准 规程 2 中 明确 规定 了 授 析 用 水 的 水 质 娄 求 
(家 194 ,并 要 求 透析 用 水 每 月 检测 1 次 细菌 培 养 . 伺 
过 、 每 年 检测 ] 次 化 学 污染 物 .其 中 
的 标准 为 细菌 应 一 200CFU; nl, 内 
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表 19-4-4 透析 用 水 化 学 物质 允许 最 高 浓度 
成 分 mg/L 








钙 2. 00 
镁 4.00 
钠 70.0 
钾 8. 00 
狼 化 物 0 
贫 ( 自 由 态 ) 0. 50 
鳞 胺 0.01 
硝酸 根 5 
硫酸 根 100.0 
包 Qs 
铀 0. 10 
钢 0. 10 
镍 0.10 
砷 0. 005 
名 0. 005 
银 0. 005 
钢 0. 001 
铬 0. 014 
全 0.09 
乘 0. 0002 
饥 0. 006 
钙 0. 0004 





立 <2EU/ml。 

2. 水 处 理 装 置 ”是 对 原水 进行 系统 处 理 的 设备 ,以 去 
除 原水 中 的 有 害 和 多 余 物 质 。 包 括 预 处 理 、 精 人 处理 .后 处 理 
及 消毒 部 件 。 其 中 磊 处 理 部 分 用 于 去 除 水 中 的 大 颗粒 物 
质 、 活 性 贷 \ 所 胶 . 有 机 物 . 臭 味 ` 染 料 、 钻 镁 离子 等 有 十 物 
质 ; 精 处 理 部 分 是 除 盐 、 去 除 水 中 的 细 蕴 和 内 
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到 透析 用 水 标准 ,其 处 理 后 的 水 为 反 渗 水 。 后 处 理 部 分 指 





供水 系统 ,分 直接 和 间接 供水 丙种 。 直 接 供水 是 直接 将 反 
渗水 输送 奈 透 析 机 等 用 水 点 ; 问 接 供水 是 反 渗 水 乞 经 过 条 
水 箱 后 百 输 送 至 使 用 点 ,此 增加 了 反 渗 水 的 二 次 汽 ; 
消 丝 部 分 是 对 糊 处 理 设 备 和 后 处 理 设 备 进行 消毒 的 装 早 ， 
以 减少 这 些 部 件 的 细 苦 和 内 温 素 会 莉 , 使 之 达到 于 生 党 
昌 求 。 

3. 透析 液 ”透析 液 (dialysate) 是 洛 除 机 体 有 宣 毒 杀 、 
补充 外 离子 和 佐 基 的 重要 介质 。 当 前 血 透 中 所 使 用 的 透 忻 
液 多 为 市 售 的 透析 浓缩 液 (或 凸 粉 ;与 透析 用 水 在 透析 机 内 
在 线 生 成 







i 








《1) 透析 液 成 分 :当前 普遍 使 用 的 透析 液 均 为 碳酸 氢 
盐 透析 液 ,其 主要 成 分 见 表 19-4-5。 


表 19-4-5 ”标准 碳酸 氢 盐 透析 液 各 成 分 浓度 范围 





























透析 液 成 分 浓度 范围 
Na (mmol/L) 135 一 145 
K™ (mmol/L) 0~4 
Cas (mmol/L) LB 
Mg** (mmol/L) 0.25~0. 375 
Cl (mmol/L) 98 一 124 
Ac (醋酸 根 ,mmol/L) 0 一 革 
HCOs (mmol/L) 30 一 40 
刀 ucose( 糖 ) (mmol/L) 0 一 11 
pH T1373 
适 析 液 钠 浓 度 为 MR a 引起 
透析 失衡 .肌肉 交 
负荷 增加 ,引起 口 渴 、 容 量 A 荷 增加 ， 因 局 


钊 深度 为 0~ 4mmolL。 由 于 痛 衰 疯 时 尿 鲜 排 沽 少 , 故 
多 选用 2mmol/L。 肾 衰 竟 田 i > 
总 钙 浓 度 而 略 高 于 血清 
:25 一 1.5mmol/L) ,以 纠正 低 钙 血 症 。 钳 浓 
度 为 0.25~0.375mmol/L, 低 于 正常 血清 镁 浓度 。 气 浓度 
为 98 一 124mmolIL, 与 血清 浓度 相近 。 简 萄 糖 浓度 为 0 一 
llmmol/L。 上 是 前 多 采用 无 糖 透析 液 ,优点 是 易 保存 ,不 易 
滋生 细 透析 中 tt 让。 
a 盐 和 醋酸 盐 两 种 。 栈 酸根 
进入 人 体内 由 用 人 根 。 因 醋酸 易 引 起 恶 
心 . 收 吐 ,头痛 、 低 血 拷 易 发 生 满 久 、 
改 目 前 多 采用 碳酸 气 描 作为 磊 基 ,或 以 碳酸 氧 盐 为 主 \ 加 用 
低 浓 度 栈 酸 此 。 透 忻 液 HCOF 浓度 为 30 一 40mmolL。 
(2) 透析 液 处 方 :中 透析 液 流 量 ;通常 设 定 为 500mi 
操 通 世 透 忻 时 可 提 译 600 一 800mlymin。 血 透 时 增加 
! 低 潍 
岩 液 体 层 悍 度 ,减少 膜 阻 抗 沁 清 民 通常 透析 
; 余 , 如 只 增 加 透 
。 四 透析 
低 5 温 透 亲 可 增强 心肌 收缩 力 和 肺 
人 力 \ 减 少 补体 激活 ,减少 透析 低 血 
A 因此 对 易 发 透析 低 备 让 、 心 肺 血 
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min, 


















三 、 透 析 指 征 


(一 ) 急性 肾 损伤 ”请 见 本 篇 第 二 全 
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(二 ) 终 未 期 肾病 对 于 ESRD 患者 : 血 透 能 替代 部 分 
的 肾脏 排泄 功能 ,从 而 减轻 临床 症状 ,阻止 或 延缓 并 发 症 进 
展 。 透 析 指 征 的 决定 应 考虑 剩余 肾 功能 状态 和 临床 表现 , 包 
括 并 发 症 的 情况 。 通 常 非 糖 尿 病 肾病 患者 eGFR 一 15ml/ 
(min，1.73m )、 糖 尿 病 肾 病 eGFR15 ~ 20ml/(min 。 
1.73nY ) 时 即 可 开始 血 透 ; 当 eGFR 二 6ml/ (min * 1.73m: )， 
无 论 有 无 明显 症状 均 应 开始 透析 ,为 保证 能 够 在 eGFR 一 
6ml/(min。1. 73m ) 之 前 开始 透析 ,应 该 以 eGFR8 一 10ml/ 
(min，1.73m ) 为 开始 透析 的 目标 。 当 有 下 列 情况 时 ,可 酌 ， 
血 透 :严重 并 发 证 ,经 药物 治疗 等 不 能 有 效 控制 者 ，， 
如 容量 过 多 包括 急性 心力 衰竭 .顽固 性 高 血压 ;高 钾 血 症 ; | 
代谢 性 酸 中 毒 :高 磅 血 症 ;贫血 ;体重 明显 下 降 和 营养 状态 
恶化 ,尤其 是 伴 有 恶心 .呕吐 等 。 
(三 ) 急性 药物 或 毒物 中 毒 ” 如 中 毒药 物 .毒物 的 分 子 
se \ 表 观 容积 小 、 蛋 扎 
透 。 这 些 药物 包括 :中 安眠 
、 氧 氮 、 地 西洋 ,水 合 氢 
:HE 全 A 对 乙酸 
心血 
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: 因 胺 硝 普 钠 . 甲 基 多 巴 
磁 酰 胺 、5- 扰 尿 喀 
化 碳 、 三 氛 乙 燃 、 砷 .未 等 ;@ 悄 毒性 
生 素 .万古 每 素 、 多 黏 菌 未 
z 作 血液 灌流 

(四 ) 其 他 难 治 性 充血 性 心 
3a 救 . 肝 肾 综合 征 、 肝 性 脑病 .严重 电解 质 紊乱 .高 
尿酸 血 症 、 精 神 分 裂 症 逢 和 银 居 病 等 均 有 报导 血 透 








@ 关 村 
耳 




















治疗 有 效 。 

(五 ) 禁忌 证 ”无 绝对 禁忌 证 ,相对 禁忌 证 
或 未 纠正 的 低 血 压 活动 性 出 血 、 严 
重心 律 失常 .精神 障碍 不 能 合作 上 述 情况 如 需 治 疗 可 
选用 其 他 血液 净化 技术 或 特殊 抗 凝 方 法 。 


管 















管 通 路 
CE 50 一 400mlzmin。 血 管 通 路 
预期 专 
期 骨 透 普 
本 则 首选 俩 内 静脉 或 股 静 脉 临 








命 , 拟 开始 透析 的 
应 首选 动 欧 脉 
时 插 管 。 

(一 ) 动静 脉 内 瘘 ” 适用 于 ES 
出 动脉 与 邻近 静脉 吻 ST 


位 易于 反复 穿刺 及 






党 动 炉 和 类 施 上 水 .| 对 
EE ein | . 肯 


该 前 








有 条件 者 最 好 于 内 瘘 建 立 后 3~ 工 个 1 片 办 卫 
用 。 对 目 身 血管 无 法 使 用 而 家 长 期 血 透 的 ESRD 患者 .可 
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进行 自身 血管 移植 或 选用 人 造血 管 。 动 静脉 内 瘘 引起 动 世 
脉 短路 ,可 使 心脏 负荷 增加 1/10 一 1/5, 因 此 尽 可 能 在 透析 
前 择期 做 ,时 机 可 选择 在 eGFR 一 25ml/(min。1. 73m2 ) 、 预 
计 6 个 月 内 将 进行 血 透 治疗 时 。 

{ 二 ) 中 心静 脉 插 管 ”适用 于 急性 肾 损 伤 等 硬 紧 
析 、ESRD 长 期 血管 通路 建立 前 或 通路 丧失 功能 而 需 
透 时 。 常 选择 颈 内 静脉 和 股 静 脉 作为 插 管 部 位 ,必要 时 也 可 
选 锁 骨 下 静脉 。 具 有 操作 简便 .不易 出 血 ,不 加 重心 脏 负 荷 、 
”对 血 流动 力学 影响 小 的 优点 。 一 般 保留 2 一 3 周 。 常 见 并 发 












[ | 症 有 血栓 形成 , 血 流量 不 足 和 感染 ,长 期 并 发 证 有 血管 狭 罕 。 


对 于 长 期 血管 通路 未 建立 或 未 成 熟 而 急需 血 透 、 晤 移 
植 前 或 腹膜 透析 因 并 发 症 需 和 暂停 虱 透 等 需 血 透 过 滤 者 .无 
法 建立 内 瘘 或 预期 寿命 有 限 的 ESRD 患者 等 ,也 可 选择 带 
涤纶 套 的 中 心静 脉 导 管 (长 期 导管 ) ,与 临时 导管 比较 ,具有 
感染 发 生 率 低 、 使 用 寿命 长 的 优点 。 

(三 ) 血管 通路 常见 并 发 症 及 防治 

1. 感染 多 见于 留置 导管 ,包括 导管 出 口 部 感 ? 
道 感染 和 血液 扩散 性 感染 。 导 管 出 口 部 感染 可 了 予 局 部 消 
毒 , 更 换 败 料 及 口服 抗生素 处 理 , 常 无 须 拔 管 : 隧 道 感染 需 
使 用 有 效 抗生素 至 少 2 周 ,无 效 者 需 拔 管 。 血 液 扩散 性 感 
染 一 旦 确诊 ,临时 导管 应 拔 管 ,并 选择 有 效 抗生素 治疗 ;长 
期 导管 可 先 以 有 效 抗生素 治疗 和 封 管 , 如 无 效 则 

2. 血栓 ”中 心静 脉 导管 血栓 者 可 了 予 尿 激酶 
疗 , 如 无 效应 予 换 管 或 拔 管 。 内 瘘 血栓 一 旦 诊断 ,可 采取 包 
括 血管 介入 溶 栓 术 .导管 介 人 取 栓 术 、 手 术 取 栓 术 等 措施 ， 
如 无 法 处 理 则 应 重新 制作 内 瘘 。 

3, 血管 狭窄 ”是 中 心静 脉 导管 留 性 省 常见 的 长 期 并 
发 症 ; 动 静脉 内 瘘 患者 因 反复 穿刺 也 易 发 生 。 和 狭窄 轻 者 无 
须 处 理 . 重 着 可 采用 腔 内 血管 成 形 术 或 腔 内 血管 成 形 术 加 
支架 术 ,短期 疗效 显著 ,长 期 疗效 不 理想 。 

4. 窃 血 综合 征 见于 动静 脉 内 瘘 者 。 术 前 严格 评估 




























及 控制 吻合 口内 径 大 小 可 有 效 预 防 。 轻 症 者 术 后 1 个 月 左 
人 有 可 自行 缓解 , 重 者 洁 重 新 手术 以 减少 瘘 Li 备 流 模 。 








5. 内 瘘 侧 手 肿 胀 ” 见 于 动静 脉 内 
端 租 脉 回流 障碍 引起 。 早 期 可 通过 所 站 
流 以 减轻 水 肿 , 重 者 或 长 期 肿胀 者 过 重新 制作 内 瘘 。 

6. 内 瘘 瘤 样 扩张 和 真 、 假 性 动脉 癌 ” 常 于 内 瘘 使 用 数 
川 或 数 年 后 发 生 , 多 见于 动脉 化 的 静脉 段 和 吻合 口 附近 。 通 
党 可 不 予 处 理 , 但 应 避免 在 病变 部 位 穿刺 以 防 大 出 血 。 对 移 
值 物 血 管 通路 的 作 窗 大 ,超过 移植 物 直 径 
2 倍 , 皮 肤 张力 过 高 和 有 4 表面 皮肤 泪 做 有 破裂 危险 和 
罕 刺 部 位 不 够 使 用 时 ,应 切除 动脉 痢 或 作 问 插 式 血管 移 知 


- 内 肢体 远 
肢体 增加 所 
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亚 、 抗 凝 方 法 





透 时 必须 抗 凝 以 防止 体外 循环 血液 发 生 北 固 ， 常 用 
3 近来 也 有 使 用 阿山 





曲 班 等 新 型 抗 凝 法 报道 。 

(一 ) 肝素 抗 凝 ”最 常用 。 根据 肝素 剂量 和 用 法 不 同 
而 有 不 同方 法 。 

1. 常规 肝素 抗 凝 法 ”最 为 常用 。 因 机 体 对 肝素 的 丝 
感性 和 代谢 速率 存在 较 大 差异 ， 故 肝素 的 应 用 必须 个 体 化 。 
夺 素 静脉 注射 后 起 效 时 间 5 分 钟 , 达 峰 时 间 15 分 钟 , 半 豪 
期 约 50 分 钟 。 于 血 透 开始 前 5 一 15 分 钟 静脉 端 注 射 肝 素 
50 一 100U/kg, 然 后 于 血 泵 前 持续 输 注 1000UVh, 血 透 结束 
前 1 小 时 停 药 。 为 达到 较 好 的 抗 凝 作 用 而 不 臻 引起 出 血 ， 
血 透 时 需 监 测 凝 血 指标 。 肝 素 可 引起 出 血 、 过 敏和 血小板 
减少 等 副作用 。 当 发 生出 血 时 ， 可 应 用 鱼 精 蛋白 治疗 。 
精 蛋 白 与 肝素 结合 而 抑制 肝素 的 抗 凝 活性 ,两 者 的 生物 学 
效 价 比值 为 0.7 一 1 5。 血 透 结束 时 相当 部 分 肝素 已 被 代 
谢 , 故 鱼 精 蛋 白 用 量 为 肝素 总 量 的 1/2。 但 鱼 精 蛋 白 半 衰 
期 较 肝 素 短 , 故 应 用 鱼 精 蛋白 出 血 停止 后 可 再 次 发 生出 血 ， 
弥 为 反 跳 现象 ,此 时 可 国情 再 次 给 予 鱼 精 重 白 

2. 小 剂量 肝素 抗 凝 法 适用 于 低 、 中 度 出 血 倾向 者 。 
首 剂 肝 素 量 为 10 一 50UVkg ,追加 剂量 为 500U/h。 
A 透析 开始 时 于 血路 动脉 端 
量 鱼 精 慢 白 中 和 。 肝素 与 鱼 精 蛋 白 效 价 比值 的 个 体 差异 较 
大 , 故 透 析 中 需 监测 凝血 指标 ,及 时 调整 两 者 用 量 , 并 在 透 
析 结 束 时 再 给 一 定量 鱼 精 鼻 白 。 本 法 只 使 体外 循环 血液 扩 
凝 , 对 体内 血液 凝血 功能 无 明显 影响 ,适用 于 重度 出 血 倾向 
或 活动 性 出 血 者 。 

4. 低 分 子 量 肝素 抗 凝 法 “与 标准 肝素 比较 , 低 分 子 于 
来 抗 效 作用 较 强 ,不 易 引起 出 血 .半衰期 更 长 , 达 2 小 时 左 
右 。 血 透 前 静脉 注射 60 一 80U/kg, 一般 4 一 5 小 时 的 血 透 
过 程 无 须 追 加 用 药 。 适 用 于 中、 高 危 出 血 倾向 者 。 

(二 ) 局 部 枸 橡 酸 抗 凝 法 该 方法 仅 有 体外 抗 凝 作用 ， 
不 影响 体内 血液 凝血 功能 , 故 适 用 于 活动 性 出 血 者 。 由 于 
枸 竹 酸 需 经 肝脏 代谢 生成 碳酸 氮 根 , 故 肝 功能 不 全 时 慎 用 。 
此 外 , 因 枸 税 酸 鳌 合 钙 , 并 可 代谢 产生 HCO3 , 故 有 引起 低 
钙 血 症 、 代 谢 性 碱 中 每 等 副作用 。 | 

(三 ) 其 他 新 型 抗 凝 方法 “如 阿 加 册 班 抗 凝 。 该 药 可 
直接 抑 制 北 血 酶 而 达到 抗 瞩 作 用 ,主要 在 肝脏 代 谢 , 故 肝 功 
能 不 全 者 愤 用 。 标 准 用 法 是 首 剂 250png/kg ,追加 剂 显 2pg 
(kg .min) ,使 APTT 延长 1.5 一 2 倍 , 治 疗 结束 前 0.5 一 1 
小 时 停 用 。 适 用 于 高 危 出 血 倾向 者 。 


这 








六 、 透 析 剂 量 及 透析 充分 性 


(一 ) 透析 充分 性 评价 “充分 的 透析 是 指 叫 者 依 秆 透 
折 而 获得 较 好 的 健康 状况 、. 较 高 的 生活 质量 和 较 长 的 生存 
期 - 衡 基 透 析 充 分 性 的 指标 包括 患者 的 临床 情况 如 食欲 、 
血压 、 心 功能 、 贫 血 二 兴 验 室 检 查 如 血清 肌 嫩 、 
况 等 。， 员 于 透析 最 主要 的 作用 









尿素 氮 、 了 电解质、 酸 磊 平衡 情 





之 一 是 清除 尿毒 症 毒 素 , 故 临床 主要 以 溶质 清除 情况 作为 
评价 透析 充分 性 的 量化 指标 。 

是 前 常用 的 透析 充分 性 评估 方法 有 两 种 。 一 种 是 以 尿 
素 清 除 指数 (Kt/V) 来 测定 。 其 中 K 代表 透析 器 对 尿素 的 
清除 率 ,t 为 单 次 透析 时 间 ,V 为 尿素 在 体内 的 分 布 容积 。 
KtV 反映 的 是 单 次 透析 清除 尿素 量 占 患者 体液 中 尿素 总 
量 的 比例 。 目 前 临床 最 常用 的 是 单 室 Kt/V (single pool 
KUV,spPKUV) ,其 推荐 计算 公式 为 :spKt/V=- In[ 透 后 血 
尿素 / 透 前 血尿 素 - 0. 008X 治 疗 时 间 ] 十 [4 一 3.5X 透 后 血 
尿素 / 透 前 血尿 素 ]X( 透 后 体重 - 透 前 体重 )/ 透 后 体重 。 
其 中 In 为 自然 对 数 ,治疗 时 间 单位 为 小 时 。 其 他 尚 有 平衡 
KUYV (equilibrated Kt/V, eKt/V) 和 每 周 标准 KUV 
(standard Kt/V,std-Kt/V), 均 由 spKt/V 推算 得 到 。 其 计 
算 公 式 分 别 为 :eKt/V 二 spKt/VX (1 一 0.6/) 十 0.03[ 采 用 
静脉 导管 通路 者 eKt/V 一 spKt/VX (1 一 0.47/D 十 0.17]， 
其 中 +t 单位 为 小 时 ; std-KWV=[10080X (1 一 eV)/1] 
[Qe KY)/spKt/V 十 10080/CNX)-1], 其 中 + 单位 为 
分 钟 ,N 为 每 周 透析 频次 。 

男 一 种 评 鸽 方法 为 尿素 下 降 率 (urea reduction ratio， 
URR) , 指 单 次 透析 清除 尿素 的 分 数 ,反映 溶质 下 降 百 分 
率 , 与 KUV 有 一 定 相 关 性 ,URR65% 相 当 于 spKwV1.0~ 
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1.2。 计 算 公 式 为 :URRC%) 二 100X (1 一 透析 后 尿 业 /透析 
前 屎 未 ) 。 





上 述评 价 溶质 清除 的 指标 均 是 以 尿素 为 代表 ,主要 
映 小 分 子 尿毒 症 毒 素 的 清除 情况 ,不 能 反映 中 、 大 分 子 毒素 
的 清除 ,有 共 局 限 性 。 车 企 尿 毒 症 众 多 病理 生理 紊乱 
发 生 中 ,中 大 分 子 霉 素 起 重要 作用 。 








(二 ) 透析 剂量 ”临床 上 透析 剂 显 的 决 》 根据 患 
省 临床 状况 和 透析 充分 性 指标 。 前 者 包括 血压 控制 .消化 道 


证 ,水 ,电解 质 及 酸 碱 平衡 情况 , 休 重 和 剩余 公 
功能 等 ;后 者 美国 肾脏 病 基 人 金 会 K/DOQI 指南 推荐 的 透析 
剂量 为 : 当 残 肾 尿 素 清 除 率 (Knb 一 2mlCmin 。1.73n2 ) 叶 ， 
每 周 血 透 3 次 者 ,每 次 透析 spKUV 需 至 少 达 到 1. 2; 对 于 
治疗 时 间 达 5 小 时 者 ,URR 至 少 应 达到 65 冯 。 为 达到 上 述 
目标 ,每 次 透析 目标 值 应 为 sbDKUVV1.4 或 URR70%。 见 
表 19-4-6。 
表 19-4-6 ”不同 残 肾 功能 和 透析 频率 
时 spKtV 的 最 低 要 求 




















透析 频率 Kru<<2ml/ Kru>2ml/ 

(次 / 周 ) (min。1.73mz ) (min + 1.73nY) 
2 不 推荐 0 
3 1,2 0.9 
4 0.8 0.6 
6 和 ,将 0.4 

注 :Kruo: 残 肾 尿 索 河 除 率 ; 竹 周 2 次 透析 .除非 
Kru 3ml (nin。1.73m2) 


第 四 章 ”血液 净化 疗法 


(三 ) 透析 处 方 ” 指 为 达到 设 定 的 溶质 和 水 清除 日 标 
所 制订 的 各 项 透析 方案 .包括 透析 器 的 选择 、 血 流量 、 透 析 
液 流量 、 脱 水 量 和 速度 、 抗 凝 剂 应 用 、 透 析 频 率 和 每 次 透析 
时 间 等 。 一 般 要 求 每 周 血 透 3 次 ,每 次 4 一 6 小 时 ,每 周 透 
析 12 一 15 小 时 。 体 重大 、 食 欲 好 、 剩 余 捅 功能 差 时 ,应 选 较 
大 透析 膜 面积 的 透析 器 .并 提高 血 流 量 和 透析 液 流量 。 透 
析 超 滤 旺 和 速度 由 透析 间 期 体重 的 增长 , 心 功能 和 血压 等 
决定 。 一 般 单 次 透析 超 滤 重 为 干 体重 的 3%, 不 超过 5%。 
由 于 透析 问 期 水 钠 注 留 仅 部 分 在 血液 ,其 余部 分 在 细胞 间 


















液 和 细胞 内 ,而 血 透 清除 的 水 直接 米 自 血 液 : 当 脱水 速度 明 | 王 


显 超过 细胞 间 液 进入 血液 的 速度 时 ,可 引起 有 效 血 容量 不 
足 和 血压 下 降 。 心 功能 不 全 、 低 蛋白 血 症 时 .透析 问 期 注 留 
液体 在 细胞 间 液 的 比例 升 高 ,透析 超 滤 应 更 慢 。 

(四 ) 透析 不 充分 的 处 理 ” 应 定期 对 血 透 患 者 进行 透 
析 充 分 性 的 评 人 .一旦 发 现存 在 透析 不 充分 ,应 寻找 原因 ， 
并 根据 原因 于 以 纠正 。 常 见 原因 有 :中 透析 处 方 未 完成 ,如 
治疗 时 间 缩 短 ,透析 液 流量 和 血 流 量 过 低 等 ;@ 采 血 不 规范 
验 室 检 查 误差 ;@ 血 管 通路 ,如 内 瘘 狭 窑 、 治 疗 中 动静 
脉 反 接 等 ;@ 透 析 器 ,如 发 生 凝 血 、 复 用 时 再 生 不 充分 等 。 
其 处 理 见 图 19-4-3。 


Kt AV 不 达标 
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对 因 处 理 ,复查 Kt /V 
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| 达标 不 达标 
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维持 目 再 次 评估 
前 治疗 并 纠正 

















19-4-3 KUVV 不 达标 处 理 示意 
七 、 透 析 并 发 症 及 其 处 理 


(一 ) 急性 并 发 症 ” 指 透析 过 程 中 或 结束 后 早期 发 生 
的 并 发 症 , 严 重 讨 可 危及 生命 

1. 失衡 综合 征 ” 指 血 透 中 或 透析 后 不 和 久 出 现 的 以 神 
经 和 证 状 为 表现 的 临床 会 
安 、 头 痛 , 可 律 琶 心 - 开 吐 、 视 物 









釉 、 脉 压 增 宽 利 , 心 





葛 











第 十 九 篇 泌尿 系统 疾病 
人 中 度 者 可 有 肌 阵 这 .震颤 定向 力 降 码 、 
三 现 癫 冯 样 发 作 .昏迷 ,甚至 死亡 。 发 病 机 市 
血液 透析 快速 清除 溶质 ,导致 患者 血液 溶质 浓度 快 
速 下 降 ,血浆 渗透 压 下 降 , 血液 和 脑 组 织 液 渗透 压 差 增 大 . 
水 向 脑 组 织 转移 ,从 而 引起 颅 内 压 增高 . 颅 内 pH 改变 。 临 
于 急性 肾 损伤 .透析 前 血尿 素 和 肌 醋 水 平 高 初次 
或 诱导 透析 、 透 析 间 期 过 长 的 ESRD 患者 , 需 与 高 血压 脑 
病 、 硬 脑膜 下 血肿 、 脑 卒中 、 低 血糖 ,透析 高 钙 血 症 及 硬 水 综 
合 征 等 鉴别 。 另 有 报导 以 急性 肺 水 肿 为 表现 的 肺 型 失衡 综 
一 且 考 虑 本 证 , 轻 者 予 吸 氧 ,. 静 注 商 渗 溶 液 等 对 症 治 
疗 。 重 者 应 停止 透析 治疗 、. 输 注 甘露 醇 .并 及 时 给 予 生命 支 
持 措施 ,一 般 24 小 时 内 可 好 转 。 预 防 措施 包括 :首次 透析 
者 采用 低 效 透析 方法 如 缩短 透析 时 间 、 减 慢 透 析 液 和 血液 
流速 .选用 小 面积 透析 器 等 ;维持 性 透析 者 应 规律 和 充分 透 
析 ,增加 透析 频率 、 缩 短 每 次 透析 时 间 , 或 采用 钠 浓度 曲线 
透析 液 序 贯 透析 等 。 
2. 透析 低 血压 
或 平均 动脉 压 降低 10mmHg 以 上 ,并 有 低 血 压 症状 。 
中 低 血 压 常见 。 多 因 超 滤 过 多 、 过 快 引起 有 效 血 3 
所 臻 ， 也 见于 透析 讶 破裂 或 其 他 原因 引起 的 出 血 严重, 
失常 心肌 nN 研 竟 。 机 
7 












































是 指 透析 中 收缩 压 下 降 之 20mmHg 
透析 


















病 引起 应 售 

时 调整 干 人 遇 

ee 外 5 度 较 并 的 碳酸 气 雪 

加 透析 频率 并 减少 每 次 超 滤 
3. 高 血压 











i 人 湿 透 析 ， 增 
透析 前 不 用 降 / 
多 见 。 多 于 透析 开始 1 一 2 小 时 后 出 现 
重 者 可 引 | 上 和 脑 出 血 等 。 多 见于 透析 也 

尚 、 透 析 失 衡 综合 征 、 紧 1 A 合 
急性 处 理 可 巴 舌 下 含 服 硝 茶 地 平 、 
产 重 者 震 静 脉 使 用 降 压 药 .如 了 予 乌 拉 地 录 了 有明 、 俏 普 
和 理 无 效应 中 止 透析 ,并 积极 予以 对 症 处 理 防治 
赂 透析 方案 .重新 评价 和 确定 干 体重 、 调 






















药 治 疗 方案 
4 肌肉 痛 性 痉挛 
a DA 起 


多 出 现 :透析 的 中 后 期 。 








小 月 ,是 部 ， 


和 部 lu 关 施 如 


处 更 可 要 诱 [ 






进行 外 力 拭 故 按摩 也 
问 期 体重 增长 、 
透 从 .加强 肌肉 锯 炼 等 

5, 透析 器 首次 使 用 综合 征 ”分 A 型 和 BB 型. 
快速 的 变态 反感 在 透 开始 后 ee 
临 康 可 表现 为 皮肤 疗 痒 .党 隘 次 





速度 .采用 高 钠 透析 或 序 贵 钠 浓度 





和 型 为 











30 分 钙 


2126 





tht ee < 
诊断 应 立即 停止 血 透 ,并 夹 闭 血 路 管 ,丢弃 体外 循环 血 
液 ， 皮 , 并 对抗 组 胺 药 、 糖 皮质 激素 或 凤 上 药物 治疗 ;如 出 
现 呼 吸 循环 障碍 , 需 予 心脏 ,呼吸 支持 治疗 。 透析 器 复 用 、 
停 用 环 氧 乙 烷 方式 消毒 可 减少 其 发 生 。 
BB 型 反 应 常 于 血 透 开始 后 20 一 60 ea 
病因 不 清 ， 透析 器 复 用 可 减少 发 生 风 险 。 处 

















需 吸 氧 等 对 症 措施 , 常 不 必 终止 透析 。 预防 措施 包括 透 
器 使 用 前 充分 预 冲洗 、 复 用 透析 器 选择 a 





析 器 等 。 

6. 心力 衰竭 ”主要 见 于 容量 过 负荷 、 顽 固 性 高 血压 、 
心 功能 减退 、 严 重 贫血 者 ;或 因 血 透 中 发 生 严 重心 律 失常 、 
心包 炎 或 心脏 压 塞 、 急 性 心 、 肌 梗死 而 致 。 处 理 首先 应 去 除 
诱因 和 常规 处 理 ,对 容量 过 多 者 ,可 改 用 单纯 起 滤 ;对 非 容 


量 过 负荷 者 必要 时 应 中 止 透析 。 















7. 心包 炎 和 心脏 压 塞 ”常见 于 原 有 尿毒 证 性 心包 炎 ， 
应 用 肝素 后 加 重 。 表 现 为 透析 中 突 发 痛 、 低 血压 、 交 


蔡 脉 心音 去 远 等 心 胜 压 塞 征象 ,应 停止 透析 ;必要 时 心包 
穿刺 引流 ,改行 腹膜 透析 。 透 析 前 常规 进行 心脏 检查 有 心 
包 积 液 和 心包 炎 者 应 减少 肝素 剂量 ,或 改 用 低 分 子 肝素 、 无 
肝素 透析 等 抗 凝 方法 。 
8. 心绞痛 和 急性 心肌 梗死 ， 血 透 患 者 因 存 在 
厚 ,心肌 纤维 化 . 冠 脉 病变 、 血 管 内 度 功能 加 
病变 ,主动 脉 顺应 性 下 降 尚 可 使 舒张 期 心 内 腊 
故 易于 透析 中 发 生 ， 心肌 缺 血 。 发 病 者 常 ? 天 重 贫 和 糖尿 
病史 , 赵 滤 过 快 、 严 消 ] 
即 应 予 平 围 . 吸 气 心 电 监护 、 降 低 血 流 蜡 和 
油 仿 服 (无 低 血 压 者 ) 等 措施 ;持续 心绞痛 省 


左 室 肥 


























中止 透析 。 


如 考虑 心肌 梗死 ,应 按 心肌 梗死 处 理 。 ee 

9 严重 心律 失常 ”透析 中 常见 ,可 无 症状 ,常见 于 血 
电解 质 亲 乱 (包括 透析 中 血 钊 浓度 下 降 过 快 ; 但 血 印 值 在 正 
常 范围 )、 


酸 碱 失衡 器 质 性 心脏 疾病 等 。 
站 时 






钙 1 和 l 症 ， 引 


律 失常 药物 治疗 ,此 时 夺 
生理 调整 剂 芋 。 重 度 
心律 内 党 首 可 子安 装 起 搏 器 治疗 。 和 
10. 脑 出 血 为 我 加 ESRD 维 指引 必 迁 由 者 的 各: 

5 原 缆 样 便 化 .高 血压 

形 所 致 。 头 颅 
-治疗 措施 与 普通 gs 对 
: 肾 及 替代; 





























第 四 章 ”血液 净化 疗法 


11. 发 热 ”可 出 现在 透析 中 ,表现 为 透析 开始 后 1 一 2 ”能 亢进 等 。 补 充 促 红 细胞 生成 素 是 最 主要 治疗 手段 。 一 般 
小 时 内 出 现 ,也 可 出 现在 透析 结束 后 。 一 旦 血液 透析 患者 。 情况 下 ,血红 蛋白 低 于 100g/L 时 即 应 治疗 .治疗 妓 目标 是 
出 现 发 热 ,应 首先 分 析 与 血液 透析 有 无 关系 。 如 由 血液 透 ”使 血红 和 蛋白 达到 110 一 120g/L, 可 皮下 或 静脉 给 药 。 起 始 
析 引 起 , 则 应 分 析 原 因 , 并 采取 相应 的 防治 措施 。 发 病原 因 ” ”剂量 在 皮下 给 药 者 80~120U/(kg * w) ,静脉 给 药 者 120 一 
包括 :中 透析 管 路 和 透析 器 等 复 用 不 规范 导致 微生物 . 致 娄 。 150U/(kg* w) ,分 2 一 3 次 使 用 ;剂量 调整 依 血红 蛋白 的 变 
源 或 消毒 剂 残留 .透析 液 受 污染 等 ;@ 透 析 时 无 菌 操 作 不 ”化 进行 ,如 每 月 增加 >30g/L 或 已 达标 . 则 用 生 减 少 25%。 
产 ,可 引起 病原 体 进入 血液 .动静 脉 穿刺 部 位 或 静脉 插 管 部 ”维持 剂量 约 为 起 始 基 的 2/3。 在 促 红 细胞 生成 素 治 疗 的 同 
位 感染 ;@ 其 他 少见 原 血 、 透 析 机 控 温 系统 故 障 ”时 应 补充 铁 剂 ,以 使 患者 转 铁 蛋 白 饱 和 度 维持 二 20% ,血清 
等 也 可 出 现 发 热 。 处 理 包 括 :@ 对 症 处 理 , 包 括 物理 降温 、 ” 铁 蛋 白 维持 宇 200ng/ml, 首 选 静 脉 补 铁 。 
口服 退 热 药 式 透 析 液 温度 。@@ 考 虑 血 透 患者 贫血 防治 的 关键 措施 包括 充分 透 忻 、 合 理 规 
时 作 血 培养 ,并 予 抗生素 治疗 。 通 常 由 致 热源 引起 者 24 小 范 使 用 促 红细胞 生成 素 和 铁 剂 治疗 、 减 少 活动 性 失血 .加 强 
时 内 好 转 , 如 无 好 转 应 考虑 是 感染 寻找 病原 体 ”营养 .纠正 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 .避免 铝 中 毒 发 生 等 。 






























































证 据 和 抗生素 治疗 。@ 考 虑 非 感染 引起 者 ,可 以 酌情 应 用 3. 矿物 质 和 骨 代谢 障碍 ”是 常见 并 发 症 , 主 要 表现 为 
小 剂量 糖 皮质 激素 治疗 。 预 防 措施 包括 :在 透析 操作 、 透 。” 低 钙 血 症 、 高 磷 血 症 、 申 状 旁 腺 激素 有 性 甲状 








析 管 路 和 透析 器 复 用 中 应 严格 规范 操作 .避免 因 操作 引起 旁 腺 功能 亢进 ) ,以 及 由 此 引起 的 肾 性 骨 病 、 软 组 织 钙化 等 。 
污染 ;四 有 条 件 可 使 用 一 -次 性 透析 器 和 透析 管 路 ; 治疗 的 关键 是 纠正 高 磷 血 症 ， 包括 控制 饮食 中 磷 的 摄 人 、 根 
@ 透 析 前 应 充分 冲洗 透析 管 路 和 透析 器 ;加 强 透析 用 水 据 血 钙 水 平 选用 合适 的 磷 结 合剂 .充分 透析 等 。 对 于 轻 中 
及 透析 液 监 测 , 避 免 使 用 受 污染 的 透析 液 进 行 透 析 。 ee 可 应 用 活性 维生素 D 治疗 .但 应 密 
12. 溶血 原因 包括 透析 液 温度 过 高 ,透析 液 误 配 致 。 切 监 测 血 钙 、 血 磷 水 平 ,避免 发 钉 血 症 和 高 磷 血 症 ;有 
渗透 压 过 低 ,透析 用 水 上 Rs i 相交 机, 异型 输 。 条件 者 也 可 应 用 抑制 甲状 旁 腺 激素 分 泌 药物 如 钙 敏 感受 体 
血 或 输入 含 抗体 的 竹 激动 剂 。 重 症 甲 状 旁 腺 功能 亢进 者 ,特别 是 存在 甲状 劳 腺 
急促 ,腹痛 发热 腺 瘤 者 可 采取 外 科 手 术 或 无 水 酒精 介入 治疗 。 最 终 使 患者 
血细胞 比 容 明 显 中 处 的 血清 校正 钙 水 平 维持 在 正常 低 限 , 约 2. 10 一 2. 37mmol 
理 , 包 括 终 止 透析 ， 天 闭 血路 管 ， 丢弃 管 路 中 血 ; E L(8.4 一 9. 5mg/dl); 血 磷 水 平 维 持 在 1. 13 一 1. 78mmol/L 
血 ,必要 时 输 新 鲜 全 血 : 严 密 监 测 血 钾 ， 避免 要 (3.5 一 5. 5mg/dl) ; 血 钙 磷 乘积 维持 在 55mg* /dl 及 以 下 : 
预防 措施 包括 避免 采用 过 低 钠 浓度 血 iPTH 维持 在 150~300pg/ml。 
nein de 严格 消毒 操作 ,避免 透析 液 污 染 ， 血 透 患者 的 第 二 位 死因 。 透 析 患 者 
监测 血路 管 压 力 等 。 合并 糖尿 病 、 使 
空气 栓塞 ”罕见 但 严重 。 多 因 泵 前 管道 破损 , 注 液 管 路 污染 
掉 提 器 松 脱 和 透析 结束 时 回血 不 慎 等 引 人 
散 小 气泡 状 进入 体内 常 , 若 快速 进 
;可 因 气 栓 致 死 。 一 旦 发 现 大 量 空气 进入 ,应 
即 阻 断 静 有 及 网 由 面 音 吸 氧 , 左 侧 苇 位 并 
而 使 空 4 































































































外 应 施 ， 三 中 现 
(3) 远 期 并 发 症 指 ESRD 患者 长 期 接受 血 透 治疗 知名 8 RR 据 病毒 复 利 制程 度 、 开 功 
过 程 中 出 现 的 并 发 症 , 包 括 心 脑 血管 并 发 症 、 贫 血 、 Ee 2 防止 








养 不 良 、 骨 关节 病变 等 。 
1. 心 脑 血 管 并 发 症 

宇 肥 厚 左 室 功能 异常 .多 

` 脑 卒中 等 。 发 病危 险 内 

洪 症 毒 迷 、 贫 血 、 高 同 

化 应 激 ,入 性 炎症 、 营 养 不 良 和 因素 。 

充分 透析 ,有 效 控制 发 病危 险 因 素 . 并 定期 进 


物 渝 疗 。 预 
上 归 , 严 格 透 全 器 复 用 各 






















的 常见 并 发 症 . 可 增加 
报信 


门 质 分 钥 代 








2. 贫血 原因 包括 i 促 红 细胞 生成 
寿命 缩短 ,出血 ( 失 血 ) ,慢性 炎症 、 缺 铁 






二 | 


充分 透析 .特别 是 





竹中 状 觉 腺 功 














第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
6. 其 他 ”心理 障碍 如 抑郁 ,焦虑 等 在 透析 患者 多 见 、 


需要 给 予 心理 治疗 ,家 庭 和 社会 的 关心 也 十 分 重要 .必要 时 
应 给 予 药物 治疗 。 
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第 四 节 血液 滤 过 与 血液 


腾 术 “ 丁 小 强 


【血液 滤 过 】 

与 血液 透析 利用 扩散 原理 清除 溶质 不 同 ,血液 滤 过 
(hemofiltration, HE) 利用 对 流 方式 清除 溶质 和 水 分 。HF 
对 中 分 子 尿毒 症 毒 烷 的 清除 及 血 流动 力学 的 影响 方面 优 于 
HD, 但 因 超 滤 量 限制 ,对 小 分 子 尿 着 症 除 则 坎 于 党 
规 HD。 

(一 ) 原理 ”HF 模仿 肾 单位 的 滤 过 
者 血液 引入 膜 面积 与 






寺 重 吸收 原理 .将 患 
5 肾 小 球 滤 过 膜 面积 相当 的 血液 滤 过 
ieee es 溶质 








neler 
解 质 , 保 持 机 体内 环境 平衡 ， 
与 正常 细胞 外 液 成 own -1 最 的 置换 
液 , 以 代替 肾 小 管 重 吸收 功能 。 由 于 模拟 了 肾 小 球 滤 过 和 

求 重 吸收 过 程 ,所 以 HF 是 一 种 更 接近 于 生理 状态 的 
曼 脏 替代 疗法 。 

HF 通过 对 流 作 用 清除 水 分 及 部 分 溶质 , 其 溶质 浩 
率 取 决 于 超 滤 重 及 滤 过 膜 的 筛 系数, 分子 体积 小 于 滤 过 膜 
侧 孔 的 浴 质 均 能 被 清除 ,清除 量 与 溶质 的 血浆 染 度 呈正 比 ， 
而 局 和 A TH ep dd 溶 cs 这 3 
























HD 







,而 HF 对 中 分 子 溶质 
i 同时 .HF ied me 
有 利于 细胞 内 液 和 组 织 间 液 再 灌注 到 血液 中 , 治 
疗 期 间 对 患者 的 血 流动 力学 影响 较 小 。 因此 ,HF 尤其 适 
合 于 需要 清除 过 多 中 分 子 让 :心血 管 功能 差 不 能 耐 受 
HD 治疗 的 患者 。 
人 方法 HF 需要 具有 良好 通 透 性 及 生物 相 容 性 
的 滤 过 腊 及 血液 滤 过 器 ` 无 菌 置换 液 及 配备 精确 容量 平衡 
控件 制 系统 的 血液 站 过 机 。 
滤 过 器 目前 血液 滤 过 器 的 构造 与 透析 器 相 
同 . 主 纤维 型 , 滤 过 膜 是 由 条 分 子 聚 合 材料 制 成 
的 非 对 称 膜 , 即 由 微 孔 基 础 结构 支持 的 超 注 膜 人 
醚 聚 再 烯 有 情 、 聚 酰胺 等 。 血 二 器 及 滤 
eerste , 超 滤 系数 (Kuf) 
























gr 通 透 性 
过 膜 应 该 具备 以 下 要 求 :了 水 分 迎 证 en 
sao/ nmi 质 转运 面积 系数 (KoA) 必 溶 有 
消除 率 高 ,尿素 清除 率 二 600ml/min, B:- 微 球 蛋 白 清 除 率 





汪 60ml/min;@ 腊 表面 积 大 (1. 5m :以 上 ); 团 苓 留 分 子 报 明 
确 ,使 代谢 产物 (包括 中 分 子 物 质 ) 顺 利通 过 ,而 白 蛋 白 等 仍 
留 在 血液 内 ;@ 由 无 天 .无 致 热 原 .具有 与 血液 生物 相 容 性 
ee @@ 物 理性 能 高 度 稳定 。 
置换 液 “HF 时 由 于 大 旺 血 桨 : 中 溶质 和 水 被 
sehen 置换 液 必须 无 菌 、 许 、 无 至 
热 原 ,内 毒 索 <0.03EUyml, 细 菌 数 少 于 1X10 Gh 
电解 质 成 分 应 与 血浆 相当 ,并 可 调整 钠 、 钙 等 浓 度 , 以 适 应 
TS 。 带 用 加 换 液 配方 为 : 钠 135 一 15mmol， 
小 钟 2.0 一 3.0mmol/L、 钙 1.25 一 1 75mmol/I、 匀 0.5 一 
0.75mmol/L ,级 103 一 110mmol/L、 碳 酸 所 起 30 一 34mmol 
L。 置 换 液 的 获得 可 通过 联机 法 (on- line) 制 备 、 使 用 市 售 蜗 
换 液 袋 装 成 品 或 采用 静脉 输液 制剂 配制 。 
3 容量 平衡 控制 系统 “ 订 白 动 调节 超 滤 基 与 补 ; 液 臣 
平衡 ,避免 血 容量 不 是 或 过 多 。 管 换 液 补充 方式 包括 前 黎 
释 狂 换 法 (置换 液 在 血 滤器 之 前 输入 )、 后 稀释 法 (置换 ; 食 在 
抽 滤 器 之 后 输入 ) 和 混合 稀释 法 (置换 液 在 血 沪 
咒 后 同时 输入 )。 前 稀释 法 由 于 血液 稳 灵 . 可 滤 过 溶质 的 浓 
度 减 低 ,清除 率 下 降 , 但 血 交 白 借 自 、 洲 血 轩 子 和 纤维 借口 
原 等 不 吻 时间 延长 不 至 


证 降低 起 让 







































物质 如 际 | 
成 答 ay :影响 超 滤 速 案 。 目 前 多 使 用 后 确 释 法 
疗 参数 ”HF 用 于 治疗 终 未 期 肾病 时 





,通常 每 周 


3 2 1~5 小 时 ,建议 血 流量 大 于 250mlymin。 采 用 
前 稀释 加 i 换 法 所 铬 轩 换 量 大 ,每 次 不 低 于 340 一 50L。 商 危 







出 血 倾 向 患者 对 抗 凝 治疗 有 顾 虞 时 ,可 选择 前 稀 税 
稀释 用 二 较 前 确 释 法 少 ,每 次 为 20 一 30L 

是 倾向 的 患者 不 
本 方式 ，HEF 治疗 时 抗 凝 方案 与 血液 透析 治疗 相似 :但 采 
用 前 确 释 置换 法 时 抗 凝 剂量 应 适当 减少 












第 四 章 血液 净化 疗法 


2. 透析 涉 过 器 ”HIDF 所 用 透析 涉 过 器 与 HF 所 用 血 
液 滤 过 器 相同 , 均 为 高 通 透 性 ,高 生物 相 容 性 的 滤器 , HDF 








为 防止 超 滤 后 血液 过 度 浓 缩 ,增加 沪 咒 凝血 风险 及 降 
低 滤 膜 通 透 性 ,置换 液 补充 方式 及 速度 需 根据 血浆 流速 及 




















超 滤 速度 进行 调节 。 粗 略 估算 方 前 稀释 置换 法 时 , 置 
换 液 流速 低 于 血浆 流速 的 1/2, 而 后 稀释 置换 法 时 ,置换 液 
流速 低 于 血浆 流速 的 1/3。 

(三 ) 临床 应 用 ”HF 时 血浆 中 溶质 浓度 变动 小 ,血浆 
渗透 压 基 本 不 变 , 清除 大 重水 分 后 .血浆 蛋白 浓度 相对 升 
高 ,有 利于 周围 组 织 水 分 进入 血管 内 .从 而 减轻 水 种 。HF 
村 还 能 在 细胞 外 液 中 保持 较 高 水 平 钠 浓度 以 维持 细胞 外 液 
,使 细胞 内 液 向 细胞 外 转移 ,即使 在 总 体 水 明显 减 

急 定 。 因 此 ,HF 对 血 流 
向 小 ,是 较为 安全 有 效 的 肾 | 代 治 疗 方法 。 此 
外 ,HF 对 大 ,中 分 子 量 物质 的 清除 显著 优 于 HD. 可 以 清除 
较 多 甲状 旁 腺 激素 及 其 素 . 有 助 于 减 
轻 终 未 期 肾病 伴 严重 者 的 肾 性 骨 营 养 
不 is 
适应 证 ”HF 适用 于 终 末 期 肾病 和 4 
i 是 伴 有 下 | 请 况 者 : | 病 
持 性 HD 不 能 控 和 过 
加 常规 HD 期 间 
鲜明 












































肾 损 伤 串 














症 神 竺 功能 不 稳定 、 多 胜 器 功能 时 得 
危重 的 急性 肾 损 伤 患者 。 

2. 禁忌 证 同 HD。 

3. 风险 与 副 HF 除 可 出 现 与 HD ee 发 症 











以 丢 失 一 - 
性 物质 及 一 定 基体 内 必 
疗 的 终 来 期 肾病 患者 应 


十 人 








外 ,还 因 大 旺 超 滤 ; 
体 有 用 让 






所 站 导报 从 入 量 。 此 外 ,由 于 HF 时 需 输 入 大 芋 二 和 和 5 nl 果 
时 换 液 发 生 污染 ,可 出 现 发 热 此 至 脓 毒 症 。 故常 定期 
反 渗水 、 轿 换 液 的 细 艾 及 内 站 期 更 换 内 毒 





玫 . 临 时 配制 置换 液 必须 严格 无 菌 操作 。 一 旦 出 现 发 热 . 应 
同时 做 血液 和 图 换 液 细菌 培养 及 车 换 液 内 一 索 检 肖 
极 抗 感染 治疗 。 


【血液 透析 滤 过 】 
(一 ) 原理 ”血液 透析 滤 计 (hemodiafiltration. HDF) 
可 同时 通过 扩散 和 对 流 上 黄种 机 制 清除 溶质 ,是 HD 与 HF 








的 结合 ， 人 而 而 妆 县 oe HF dd 法 aie HD 





的 HDF Ar 配 有 内 有 
液 切 能 .将 透 本 液 通过 能 滤 忆 
生成 超 纯 置换 液 后 直接 使 用 , 操 
为 常用 ， 










(全 由 海 渤 
1. 宙 器 ”采用 血液 滤 过 机 ,并 配备 透析 液 配 制 系统 。 










治疗 应 根据 患者 体 表 面积 选择 相应 滤器 膜 面积 。 

3. 置换 液 与 透析 液 ”联机 HDF 的 关键 是 超 纯 透 析 液 
和 置换 液 制备 ,透析 液 需 达 到 超 纯 水 程度 .要 求 细菌 生长 数 
过 0. 1CFU/ml. 内 毒素 二 0. 03EU/ml。HDF 所 和 需 置 换 液 与 
HF 治疗 时 相同 。 

4. 治疗 参数 ”HDF 治疗 常 需 要 较 高 血 流量 及 透析 液 
流量 ,以 达到 最 佳 清 除 效 果 。 一 般 设 定 血 流 量 之 250ml/ 
min 透析 液 流量 600 一 800mly/min, 每 周 3 次 ,每 次 4 小 时 。 

(三 ) 临床 应 用 HDF 较 HD 能 更 好 地 清除 中 分 子 尿 
: 血 流动 力学 影响 小 ; 较 HF 有 更 好 的 小 分 子 毒 素 
清除 ,其 临床 应 用 将 更 为 广泛 。 

1. 适应 证 “HF 适用 于 终 末 期 肾病 和 急性 肾 损 伤 患 
者 :特别 是 伴 有 下 列 情况 者 :@ 终 未 期 肾病 患者 采用 常规 维 
持 性 HD 不 能 控制 的 体液 过 多 、 顽 固 性 高 血压 和 心力 衰竭 ; 
@ 常 规 HD 期 间或 透 后 易 发 生 低 血压 和 失衡 综合 征 : 四 明 
显 高 磷 血 症 或 严重 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 ;四 尿 毒 症 神 
经 病变 ;@ 心 血管 功能 不 稳定 、 多 脏 器 功能 障碍 及 病情 危重 
的 急性 肾 损伤 患者 。 

2. 禁 尽 证 HDF 治 





























疗 禁忌 证 与 HD、HF 相似 。 

3. 风险 与 副作用 ”HDF 治疗 风险 主要 是 透析 液 、 置 
换 液 污染 及 反超 滤 。 每 次 HDF 治疗 ,多 达 数 十 升 的 液体 
与 血液 间接 接触 或 直接 输入 体内 。 如 果 透 析 液 或 置换 液 发 
生 污 染 , 大 量 致 热 原 进入 患者 血液 .可 引起 发 热 、 低 血压 、 心 
Sn 胸痛 、 es 急 本 Be 少量 细 落 













HD ee 灼 . 
过 器 ,或 HDF 期 间 萝 脉 压 、 
时 . 靠 中 出 口 处 的 血液 压力 可 能 低 于 透析 液 他。 
引发 反超 滤 . 严 重 者 可 致 肺 水 有 种。 预防 措施 包括 设 完 . 
的 跨 膜 压 (100 一 400mmHg) .提高 血 流 其 ( 常 二 250ml 
min) .补液 同时 增加 超 沁 

















HDF 副作用 主要 与 血液 中 有 用 成 分 丢失 有 关 。 高 授 
让 合 成 腊 可 造成 可 溶性 \ 微 蝇 元 素 、 小 分 于 多 昧 及 全 
白 及 部 分 药物 的 丢失 ， 后 稀 因此 长 期 进 
行 HDF 治疗 的 患者 .应 适当 补充 相关 者 .并 调整 部 分 
用 药方 案 。 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


Effect of hemodiafiltration on mortality, inflammation and duality 


of life. Contrib Nephrol.2011.168:39-52. 
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单纯 超 滤 (isolated ultrafiltration) 是 一 种 以 清除 机 体 
水 分 为 目的 的 血液 净化 治疗 方法 。 其 过 程 是 血液 引入 透析 
器 后 ,单纯 依赖 透析 膜 两 侧 跨 腊 压 差 而 达到 清除 体内 水 分 
的 和 且 的 。 其 中 水 分 和 溶质 的 清除 依赖 对 流 原理 ,治疗 过 程 
中 不 使 用 透析 液 。 

序 贯 透析 (sequential dialysis) 是 指 一 次 治疗 中 .先后 单 
独 应 用 单纯 超 滤 和 血液 透析 模式 进行 治疗 的 一 种 血液 净化 
疗法 。 即 将 扩散 清除 溶质 与 超 滤 脱水 两 个 过 程 分 开 进 行 ， 
以 达到 既 有 效 清除 氮 质 ,又 满足 脱水 的 治疗 要 求 。 

(一 ) 操作 方法 

1. 单纯 超 滤 ”常规 透析 机 上 均 配 有 单纯 超 滤 系 统 , 脱 
水 速度 通过 机 器 控制 跨 膜 庄 来 调节 ,通常 1 小 时 可 超 滤 
1200 一 1500ml, 但 实际 操作 中 超 滤 速 度 应 根据 患者 厨 受 
度 , 心 血管 功能 状态 及 血 流 动力 学 参数 等 设 定 .以 免 过 和 
滤 引 起 血 容量 快速 下 降 而 导致 低 血压 等 并 发 症 。 


第 五 节 














2. 序 贯 透 析 ”单纯 赵 滤 结束 时 .将 处 于 旁 路 状态 的 透 
析 液 开通 ,继续 i 人 3~5 小 时 。 也 可 将 透析 过 程 


置 于 超 滤 之 前 。 序 贯 透 析 时 人 拟 质 清除 效果 与 常规 透析 相 
同 ， a 超 滤 总 量 也 易 控 制 . 低 血压 发 生 率 低 。 
但 因 透 析 与 赵 滤 分 别 进行 . 故 每 次 治疗 时 间 稍 长 于 
透析 。 

(二 ) 临床 评价 





于 常规 





a 滤 时 因 水 分 和 溶质 的 清除 是 

等 渗 消 除 ， 请 区 液 中 的 溶质 溶 度 与 血浆 r Ph 相 近 , 因 此 治疗 
中 患者 血 渗透 奈 变化 不 大 ;同时 因 无 须 透 析 液 .也 避 饮 了 透 
件 液 成 分 对 血管 汕 节 的 影响 , 故 单 纯 超 滤 中 患者 低 血 压 发 
生 率 低 , 血 流动 力学 较 稳 定 。 但 因 每 次 治疗 仅 脱 水 1000 二 
3000ml， ns 与 血浆 又 相近 ， a 溶质 的 清除 
及 小 达到 有 效 清除 溶质 的 日 的 ， : 
洲 质 .应 采用 译员 二 或 向 
(三 ) 适应 证 与 禁 +t 
pg ee la ce 



































或 改善 心力 衰 疯 症状 ， 
”内 此 适合 于 药物 治疗 效果 
I i We ee 总 \ 慢 
性 虎 水 邵 : wo 
适用 于 下 列 情 况 : 呈 急性 师 
全 于 AKI 或 ESRD, 或 者 无 屋 

中 者 . 术 能 满 避 














开 下 SRD 是 
征 努 发 后 低 认 让 和 
单纯 超 六 


和 而 卜 , 敏 命 


四 ) 并 发 症 





各 纯 局 滤 


1 


超 滤 脱水 , 亦 可 发 生 低 血压 、 恶 心 ,呕吐 、 肌 肉 痉挛 等 并 发 
证 ,严重 者 可 出 现 心脏 又 停 。 治 疗 中 如 跨 膜 压 过 高 ,也 可 发 
生 破 膜 反 应 。 因 此 治疗 中 应 严密 监测 患者 的 血压 、 心 率 和 
呼吸 以 及 相关 治疗 参数 等 。 
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生 肾 脏 替 代 治 疗 


ure patients. Curr Cardiol Rep、 


邹 建 洲 ” 滕 杰 ” 丁 小 强 
连续 性 肾脏 替代 疗法 (continuous renal replacement 
eapyy a 是 指 采 本 24 ds 或 接近 24 小 





为 i es 其 于 
力 、 高 效能 滤 过 器 ,以 缓慢 和 连续 ( 较 长 时 间 ) 的 清除 溶质 
及 水 分 。 缓慢 清除 溶质 有 利于 维持 电解 质 和 渗透 压 等 由 
环境 的 平衡 ;缓慢 脱水 有 利于 血 流动 力学 的 和 
页 和 水 则 可 达到 较 大 的 总 清除 基 , 以 满足 临床 治 
疗 的 这 要 。 
近年 随 着 CRRT 技术 的 成 熟 , 其 临床 应 用 范 转运 辽 赵 
了 得 胜 符 代 治 疗 ， de 击 危 重 急性 靖 损 作 的 疗 









日 连续 








窘迫 综合 征 、 多 器 官 or 能 衰 ? 
护 病房 得 到 普遍 应 用 。 





一 、CRRT 技术 分 类 


CRRT 根据 血管 通路 .水 和 溶质 清除 原理 等 不 同 而 有 
不 同方 法 .具体 如 下 : 

(一 ) 连续 性 动 - 静 脉 血液 滤 过 (continuous arteriovenous 
hemofiltration, CAVH ) 和 连续 1 性 静 - 静 脉 血液 滤 过 ( continuous 
venovenous hemofiltration,CVVH) ”治疗 中 采用 高 通 量 半 透 

山 , 深 质 的 消除 依靠 对 ci 用 完成 ,水 分 消除 依 乞 j 滤 作用 
se 其 中 CAVH 是 指引 出 的 血液 米 源 于 动脉 .最 后 ws 
入 体 表 较 大 的 静脉 , 体 外 循环 的 血 流 驱动 力 为 动 -静脉 | 
ek 此 你 外 eet 能 小 。 rr 












出 液 袋 | 的 水 平 们 加 全 来 调 ry 滤 gh 液 绕 水 平 入 这 EL re i 压 
越 大 、 滤 过 压 也 越 高 。 通 常 ,CAVH 时 血 流 三 可 天 50 一 








100ml/min, 超 滤 率 可 达 10 一 15ml/min, 基 本 可 满足 机 体 
水 分 的 清除 ,但 对 于 溶质 的 清除 则 显 不 足 , 尤 其 是 合并 高 分 
解 代谢 情况 时 。 

CVVH 时 体外 循环 的 血液 是 从 体内 葛 脉 引出 .再 回 到 
静脉 ,体外 循环 的 血 流 驱 动力 由 CRRT 机 器 上 的 血 友 提 
,因此 可 达到 较 高 的 血 流量 和 超 滤 率 。 通 常 CVVH 的 血 
量 可 达 100~300ml/min, 超 滤 率 可 达 10~30ml/min。 

当 CAVH 或 CVVH 均 由 CRRT 机 器 提供 动力 时 ,为 

率 , 还 可 在 不 出 液 侧 增 加 负 压 ,通过 调节 负 压 水 平 
来 调节 超 滤 率 。 
二 ) 连续 性 动 -静脉 血液 透析 (continuous arteriovenous 
hemodialysis,CAVHD ) 和 连续 性 静 -静脉 血液 透析 (continuous 
venovenous hemodialysis,CVVHD) 主要 是 依靠 弥散 作用 来 
清除 溶质 ,可 克服 CAVH 和 CVVH 2 淮 了 的 网 5 
率 低 的 缺点 。 ee ns 






























两 种 治疗 模式 的 血路 管 aas 人 
与 CAVH 和 CVVH 相似 。 

(三 ) 连续 性 动 -静脉 血液 滤 过 透析 (continuous arteriove- 
nous hemodiafiltration,CAVHDF ) 和 连续 性 静 -静脉 血液 滤 过 
透析 ( continuous venovenous hemodiafiltration,CVVHDF) 采 
于 的 让 器 ,治疗 中 透析 和 小 过 同时 进行。 
+ 提高 ;与 







率 也 显著 提高 。 





(四 ) 和 continuous uae 





要 而 决定 治疗 时 间 , 主 要 适用 te 体 
但 又 不 能 耐 受 较 快速 脱水 的 情况 。 


CRRT 技术 要 求 


一 ) 血管 通路 ”根据 患者 的 病情 和 治疗 模式 不 同 . 血 
管 通路 可 选择 动静 脉 直接 穿刺 及 中 心静 脉 留 置 导管 。 其 中 
动 欧 脉 直接 穿刺 主要 用 于 CAVH 或 CAVHD 模式 ,动脉 
穿刺 的 部 位 多 采用 肽 动脉, 股 动脉 或 足 背 动脉 .工具 多 采用 
Kramer 设计 的 特制 扩张 导管 .导管 内 径 约 2 一 3mm. 长 度 
80~100mm, 以 使 整个 体外 循环 通路 的 阻力 隆 到 最 小 。 这 
样 一 和 股 可 保证 血 流量 在 
当前 由 于 CRRT 习 
成 为 服 普 遍 的 选择 。 可 















50~120ml/’min, 
大 的 普遍 使 用 ,中 心静 脉 留 告 导管 
以 选择 双 腔 导管 .也 可 应 用 单 腔 导 
管 ,优点 是 不 增加 心脏 负担 ,对 血 流动 力学 影响 小 ; 性 流 时 
大 ,可 达到 250 一 350ml/min; 无 动脉 穿刺 i 
及 的 选择 议 按 右 侧 颈 内 蔚 脉 - 股 静 脉 - 堪 侧 贷 内 站 竹 访 优势 
侧 的 锁骨 下 静脉 的 顺序 进行 。 
(二 ) 血 滤器 或 透析 器 选择 


























CAVH 由 于 是 一 种 低 血 














流量 、 低 压力 和 低 超 滤 压力 条 件 下 的 治疗 .因此 要 求 在 滤器 
面积 相同 的 情况 下 尽量 选择 短 的 滤器 .并 要 求 半 透 膜 为 合 
成 膜 、. 膜 的 通 透 性 要 高 .生物 相 容 性 要 好 、 血 流 阻 力 小 等 。 
在 CVVH 等 治疗 模式 , 因 采 用 CRRT 机 器 提供 动力 .上 述 
要 求 则 不 是 很 重 杰 ,但 建议 采用 高 生物 相 容 性 的 透析 器 或 
滤器 ,对 改善 患者 预后 可 能 有 帮助 。 

(三 ) 置换 液 ” 进行 血液 滤 过 治疗 时 需 补 充 置换 液 。 
置换 液 的 成 分 应 与 人 体 细 胞 外 液 成 分 接近 .并 可 根据 患 考 
全 汪 国 了 你 衣 大 分 其 全 钾 和 碱 基 等 ,特别 是 碱 基 成 分 。 

通常 建议 使 用 碳酸 氨 盐 作为 碱 基 缓冲 剂 .特别 是 在 多 器 官 
功能 衰竭 综合 征 、 脓 毒 症 伴 乳酸 酸 中 毒 、 合 并 肝 功 能 障 
但 者 。 

目前 国内 市 售 的 置换 液 多 酸 盐 置换 液 . 尚 无 碳酸 
氨 盐 置换 液 成 品 , 需 自行 配制 ,常用 配方 有 Kaplan 配方 、 
Port 配方 和 乳酸 林 格 液 配方 等 ,各 有 优 缺 点 。 为 此 复旦 大 
学 附属 中 山 医 院 应 用 注射 用 水 自行 配制 CRRT 置换 液 .其 

电解 质 等 成 分 浓度 可 根据 患者 病情 随时 调整 .配方 见 表 










































19-4-7, 可 供 参 考 。 

表 19-4-7 复旦 大 学 附属 中 山 医 院 CRRT 置换 液 配方 

昌 方 (| 成 9 mm 

生理 盐水 2500 Na 140 
注射 用 水 1000 Cl 105 
10% 握 化 钾 12 > 夺 济 
10%% 葡 萄 糖 酸 钙 40 Gu 作答 
25% 硫 酸 镁 3 Mg 0.8 
5 多 碳酸 氨 钠 250 HCO 39 
50 站 和 葡萄糖” 10 和 葡萄糖 [| 
必要 时 添加 磷 制 剂 * 3 s 
必要 时 添加 磷 制 剂 涌 透 压 J 





施用 前 加 入 .根据 患者 情况 酌情 凋 整 
化 甸 及 碳酸 拨 销 用 址 

置换 液 既 可 以 从 血 滤器 前 的 
去 ) .也 可 从 血 滤器 后 的 萝 脉 各 
去 具有 使 用 肝素 量 
不 足 之 处 是 进 





动脉 答 路 输入 ( 称 为 前 稀 
路 给 人 (人 x 为 确 a )。 
























后 稀 
站 但 容易 湾 血 .内 此 超 滤 


或 血 i 胞 比赛 六 35 罗 者 。 


9 





二 在 流 速度 的 30"6。 





(四 ) i CRRT 治疗 时 的 抗 凝 方法 与 常规 血液 透 
析 类 似 。 但 是 由 于 C 多 存在 旗 










血 功 能 异常 ,因此 应 用 抗 患 普 应 用 搞 
洲 后 的 潜在 风 区 对 无 出 血 风险 或 者 沪 血 功能 受 损 
者 .可 以 使 用 抗 凝 (与 常规 血液 透 本 类似) :对 存在 出 血 殿 险 








第 四 章 ”血液 净化 疗法 





防止 肾脏 进 一 





第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





者 .建议 选择 局 部 枸 橡 酸 抗 凝 ; 对 存在 肝素 导致 的 血小板 减 
少 症 患者 .推荐 使 用 直接 凝血 酶 抑制 剂 (如 阿 加 曲 班 ) 或 Xa 
因子 抑制 剂 。 

需 注意 的 是 由 于 CRRT 治疗 时 间 长 ,因此 应 用 抗 诞 剂 
的 时 间 长 ,用量 大 . 故 在 治疗 中 应 严密 监测 患者 的 凝血 功 
能 .避免 出 血 并 发 症 发 生 。 

(五 ) 治疗 剂量 CRRT 治疗 的 主要 目的 包括 调节 维 
持 电 解 质 、 酸 大 和 容量 平衡 ,并 与 患者 的 实际 宕 要 相 适 应 ; 
步 损伤 ;促进 肾脏 功能 的 恢复 :为 其 他 支持 疗 
| 法 创造 条 件 。 为 达到 此 目的 ,当选 择 透析 治疗 模式 时 ,推荐 
用 每 周 的 治疗 剂量 应 达到 Kt/V3. 9; 选 择 滤 过 治疗 模式 时 , 治 
疗 剂量 应 达到 20~-25ml/(kg。* a i 








证 ,重症 胰腺 炎 、 多 器 官 功能 训 竟 综合 征 等 炎症 介 导 的 疾 
病 , 治 疗 剂量 应 达到 35 一 45ml/(kg。h)( 后 稀释 法 ) 或 
更 高 。 


(一 ) 适应 证 CRRT 治疗 由 于 水 和 溶质 的 清史 
因此 对 血 流动 力学 的 影响 小 .不 易 引 起 透析 失衡 综合 征 , 并 
有 利于 脑 水 肿 的 纠正 ;治疗 的 持续 进行 则 保证 了 大 量 清除 
深 质 和 水 分 ,县 不 易 出 现 溶质 反 跳 现象 . 域 终 使 内 环境 保持 
稳定 ,利于 疾病 的 恢复 。 因 此 CRRT 临床 上 适用 于 伴 有 血 
流动 力学 不 稳定 、 严 重水 钠 小 留 、 铝 大 入 补液 .严重 高 分 解 
代谢 状态 、 严 重 电解 质 类 乱 等 情况 的 危重 患者 ,包括 :人 名 合 
并 上 上 述 情 况 的 急性 肾 损 伤 , 及 合并 急性 颅 脑 损伤 或 其 他 原 
因 导 致 的 颅 内 压 增 高 或 胶水 肿 的 急性 肾 损 伤 ; 屯 合并 上 述 
情况 的 终 示 期 籽 病 。 
CRRT 对 机 体 失 控 的 炎症 状态 具有 一 定 的 调节 作用 、 
因此 适用 于 炎症 介 导 的 一 些 危 重病 救治 ,包括 全 身 性 炎症 
反应 综合 征 、 急 性 出 血 坏 死 性 胰腺 炎 、 多 胆 器 功能 谱 碍 综合 
征 , 急 性 呼吸 窒 迫 综合 征 :和 证 多 
此 外 ,一 些 韭 肾脏 疾 } 
肺 体外 循环 手术 ,慢性 ， 
用 性 脑 痢 、` 药 物 或 夸 物 中 每 、 严 下 的 电解 质 和 | 酸 夏 代 谢 菜 乱 
等 也 可 应 用 CRIRT 进 和 i 

| 禁忌 











i 

























路 严重 的 注 血 功能 
; 别 是 颅 因 出 而 者 。 


四 、 治 疗 技术 选择 


很 据 徇 床 治疗 的 目的 和 患者 的 阶 受 性 ,可 选用 不 
本 类 治 闻 用 移 主 要 以 游 质 清除 为 重点 .如 符 


间 的 技 








质 浓度 商 、 
他 在 高 分 解 代 训 状态 ,严重 高 刨 血 症 等 ,可 选择 远 术 为 主 的 
清 疗 撤 术 .如 CVVHD、CAVHD CVVHINFE 或 CAVHIFE ;如 


治疗 主要 是 为 了 清除 水 分 ,可 选用 超 滤 或 滤 过 为 主 的 治疗 技 
术 , 如 SCUF、CAVH .CVVH 或 CAVHDF 和 CVVHDF; 如 
治疗 对 象 为 炎症 介 导 的 疾病 如 腑 毒 证 、 重症 胰腺 炎 、 呼 吸 窘 
迫 综 合 征 、 多 器 官 功能 训 竟 综合 征 等 ， 可 选择 高 容量 大 过 疗 
法 ,如 高 容量 的 CAVH `.CVVH 或 CAVHDF 和 CVVHDF。 
由 于 动脉 穿刺 可 引起 动静 脉 短路 ， 而 导致 低 血 压 、 加 重 
心脏 负荷 并 引起 心力 衰竭 等 , 故 目 前 多 采 
但 采用 动脉 穿刺 时 ,可 由 动 - 静脉 压力 差 驱 动 血 液 而 不 需 血 
泵 , 故 方法 简单 ,在 一 些 特殊 情 况 如 灾害 性 事件 时 可 以 
应 用 。 


五 、CRRT 治疗 并 发 症 及 处 理 











CRRT 治疗 相关 并 发 症 分 为 与 各 换 液 相关 、 血管 通路 
相关 和 抗 凝 相 关 。 置 换 液 相关 并 并 发 症 的 发 生 与 了 置换 液 的 成 
分 异常 .污染 等 有 关 , 在 置换 液 配制 1 过 程 中 严格 执行 无 菌 操 
作 、 严 密 监 测 患 者 的 生化 指标 及 生命 命 体 征 等 是 防治 重要 手 
段 。 由 于 CRRT 选择 的 材料 生物 相 容 性 均 比较 高 且 治 疗 
为 缓慢 持续 ,因此 总 体 并 发 症 发 生 率 较 常规 血液 透析 要 低 ， 
但 是 由 于 持续 抗 凝 ,因此 出 血 的 风险 会 增加 :在 临 床 实践 中 
应 严密 监测 患者 的 凝血 功能 。 








六 、 新 型 CRRT 技术 


(一 ) 连续 性 高 流量 透析 (continuous high flux dialysis, 
CHEFD) 由 学 者 Ronco 于 1992 年 提出 ,包括 连续 性 血液 下 
析 和 一 个 透析 液 容 全 控制 系统 。 采 用 高 流量 血 汉 带 ,10L 
碳酸 氢 盐 透析 液 以 100ml/min 速度 再 循环 。 赵 滤 过 程 由 
速度 不 同 的 两 个 友 控 制 ,第 一 个 鞭 答 送 已 加 温 的 乏 析 液 ,第 
二 个 调节 和 让 流出 量 和 控 人 志波。 和 还 本 六 以 一 次 
或 循环 使 用 ,能 清除 大 小 不 同 的 分 子 。 当 超 浴 为 老 时 .在 湛 
固 内 同时 存在 超 滤 和 反超 滤 , 此 时 弥散 和 对 流 同时 存在 ， 其 
中 对 流 发 生 在 涝 器 的 “动脉 端 ”此 处 趋 滤 全 最 大 ; 反 越 浊 发 
生 在 滤器 的 * 散 脉 端 ", 此 时 反超 人 透析 器 的 透析 液 相 当 于 
补充 加 换 液 ,大 CHFD 实际 相当 于 无 须 蜗 换 液 的 "HDE 系 
统 , 为 此 要 求 透析 液 必须 无 菌 、 扰 致 热 原 。 由 于 该 系统 网 可 
控制 超 滤 ,又 可 保证 对 流 ; 与 单纯 血液 透析 机 比 能 增加 大 分 
子 洲 质 的 消除 ,适用 于 血 流 中 存在 中 大 分 子 物 项 异常 的 情 
况 , 如 乃 源 症 、 多 器 官 功能 衰竭 综合 征 、 高 分 解 代谢 急性 肾 
损伤 等 。 

(二 ) 连续 性 高 容量 血液 渡 过 (high volume hemofiltra- 
tion,HVHE) HVHF 是 指导 换 基 二 35ml/《kg。h). 和合 中 
输入 曾 换 液 总 量 二 50L 的 CVVH 疗法 。 通 常 要 求 采用 剖 
通信 滤器 ,面积 1.6~2.2n , 血 流 三 法 到 300ml min 以 上, 
实施 方法 有 两 种 ,分 别 为 :中标 准 CVVH. 姓 换 液 输入 其 维 
持 在 3--4LAs 四 夜间 标准 CVVH 模式 ,上 天正 始 时 采用 
6 的 贤 换 液 输入 方式 进行 ,每 由 总 乱 二 60T 



































与 传统 CVVH[ 置 换 量 20ml/(kg . h)] 比 较 .HVHF 
可 改善 免疫 抑制 状态 及 内 皮 细 胞 的 功能 障碍 ,更 好 的 改善 
患者 的 心 功能 和 循环 功能 维持 电解 质 及 液体 平衡 ,更 好 的 
纠正 高 代谢 状态 、 酸 中 毒 ,并 能 改善 器 官 血 流 灌注 和 功能 . 
因此 尤其 适用 于 存在 炎症 反应 明显 的 疾病 如 全 身 炎 症 反应 
综合 征 , 上 用 毒 症 、 多 器 官 功能 衰竭 综合 征 等 。 

(三 ) 连续 性 血浆 滤 过 吸附 (continuous plasma filtration 
adsorption,CPFA)】 应 用 血浆 滤 过 器 连续 分 离 血浆 ,然后 滤 
过 的 血浆 进入 包 识 的 活性 炭 或 树脂 吸附 装置 ,进行 净化 , 净 
化 后 的 血浆 再 经 静脉 通路 返回 体内 。 治 疗 中 不 需 补 充 置换 
液 , 血 流 量 为 50 一 200mlypmin. 血浆 流量 为 20 一 30ml/min。 
该 治疗 模式 可 选择 性 的 去 除 炎 症 介质 、 细 胞 因子 .内 毒素 和 
活化 的 补体 ,减少 低 血压 的 发 生 , 因 此 临床 上 主要 用 于 清除 
内 毒素 及 促 炎症 介质 。 
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第 七 季 血浆 置换 及 相关 技术 
邹 建 洲 ” 丁 小 强 


血浆 置换 (plasma exchange,PE) 是 指 将 患者 血液 引 至 
体外 ,经 离心 法 或 膜 分离 法 分 离 血 奖 和 细胞 成 分 , 弃 去 血 
浆 , 而 把 细胞 成 分 以 及 所 需 补 充 的 白 蛋 白 、 血 浆 及 平衡 液 等 
辐 输 体内 ,以 清除 体内 致 病 物质 ,包括 自身 抗体 .免疫 复合 
物 、 胆 图 醇 甩 红 迪 .药物 和 毒物 等 。 目 前 多 采用 膜 式 分 离 
法 ( 即 血浆 分 离 器 ) 分 离 血 浆 。 血 浆 分 离 器 是 用 高 分 子 聚 合 
物 制 成 的 空心 纤 , 瀑 过 膜 孔径 为 0.2 一 0. 6pm. 可 
允许 血浆 滤 过 ,但 前 下 有 细胞 成 分 。 

(一 ) 技术 要 求 “血浆 管 换 多 是 短期 治疗 .因此 多 选择 
由 心静 脉 畦 管 建 立 血管 通路 。 为 防止 双 腔 静脉 导管 所 致 的 
所 循环 发 生 ,血浆 置换 疗法 建议 应 用 单 腔 静 脉 导 管 ,如 应 用 
双 腔 导管 则 建议 仅 用 作 动 脉 端 引 血 用 ,静脉 回血 建议 男 建 
体 表 静脉 通路 。 

血 北 笑 换 时 血 流 革 通常 为 100 一 150ml/min, 跨 膜 压 授 
党 应 控制 在 50mmHg 左右 ,不 允许 超过 75mmHg. 否则 易 
习 敏 血浆 分 离 只 伐 异 及 发 生 

每 次 血浆 普 换 ,通常 帝 换 血浆 容量 约 1 一 1.5 信 , 最 多 
人 不 超过 2 倍 。 其 血浆 (plasma volume,PV) 的 估算 公式 
为 :PV 二 (1 一 Het) X《b 十 ew)。 其 中 PV 为 血浆 容 虹 
CmD) ;Het 为 血细胞 比 容 ;w 为 体重 (kg) ;b 为 常数 .男性 为 
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1530, 女 性 为 864;c 为 常数 .男性 为 41. 女 性 为 47.2。 若 患 
者 的 血细胞 比 容 正 常 (0.45). 则 血浆 容量 可 粗略 估算 为 
40ml/kg。 

置换 液 可 采用 4 中 一 5 外 人 体 白 蛋白 、 新 鲜血 浆 及 复方 
氢化 钠 溶液 . 品 体 与 胶体 的 容积 比 为 1 : 2. 其 中 血浆 代用 
品 最 大 补充 量 只 能 为 交换 总 贡 的 20%。 对 于 某 些 特殊 类 
型 患者 ,如 肝 衰竭 患者 建议 给 予 新 鲜血 浆 或 新 鲜 冷冻 血浆 ， 
血栓 性 血小板 减少 性 紫 疗 /溶血 性 尿毒 性 综合 征 患者 则 建 
议 全 部 应 用 新 鲜 冷 冻 血 浆 作为 置换 液 。 

(二 ) 适应 证 血浆 置换 的 治疗 范畴 已 广泛 涉及 神经 
系统 疾病 、 肾 脏 病 、 血 液 病 、 肝 脏 疾 病 、 代 谢 性 疾 4 
织 病 及 移植 领域 等 。 血 浆 锋 换 有 明确 疗效 且 可 作为 
疗 的 疾病 有 :神经 系统 疾病 如 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 (Guillain- 
Barré 综合 征 》、 重症 肌 无 力 . 慢 性 炎症 性 脱 通 鞘 性 多 发 性 神 
经 病 ;血液 系统 疾病 如 巨 球 蛋白 血 症 、 冷 球 人 告白 血 症 、 血 栓 
性 血小板 减少 性 紫 普 、 输 血 后 紫 疗 ;代谢 性 疾病 如 高 胆固醇 
血 症 和 高 胆 红 崇 血 症 ; 肾脏 疾病 如 肺 出 血 -肾炎 综合 征 
(Goodpasture 综合 征 ) 等 。 血 桨 器 换 治疗 可 能 有 效 的 疾病 
有 :溶血 尿毒 综合 征 、 血 友 病 甲 .系统 性 红斑 狼疮 、 血 管 炎 尤 
其 是 抗 中 性 粒 细胞 胞 浆 抗体 阳性 者 . 急 进 性 肾 小 球 肾 炎 、 多 
发 性 骨 各 瘤 、 紫 巍 性 肾炎 、 肾 移植 排 异 反应 药物 和 每 物 
中 毒 。 

(三 ) 并 发 症 ”血浆 置换 的 并 发 症 与 常规 血液 透析 相 
似 , 包 括 与 血管 通路 及 抗 凝 剂 有 关 的 并 发 证 。 此 外 ,与 置换 
有 关 的 并 发 症 有 体外 循环 容积 过 大 或 回 输液 胶体 渗透 压 偏 
低 所 致 低 贞 血浆 沪 血 因子 不 是 所 致 出 血 、 血 液 成 分 丢 
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失 , 病 性 性 传染 病 感 染 、 低 鲍 血 症 、 人 碱 中 毒 等 ,临床 应 
密切 监测 。 


(四 ) 二 重 滤 过 血浆 置换 疗法 ( double filtration plas- 
mapheresis, DEPP) 日 前 .为 更 加 特异 性 地 清除 致 病 物 质 ， 
高 疗效 ,减少 血 制品 的 应 用 及 相关 并 发 症 ,可 采用 二 重 
瀑 过 法 Cdouble {filtration) 进 行 血浆 分 离 。 通 过 两 个 不 同 滤 
器 串联 排列 ,由 于 渡 过 膜 孔 径 大 小 不 同 . 可 将 血 北 成 分 分 
开 . 首 次 滤 过 时 血浆 中 侈 部 蛋白 被 分 离 出 来 .第 2 次 滤 过 时 
由 于 滤 过 腊 和 孔径 较 小 ,大 分 子 敏 病 物 质 被 滞 贸 并 充 去 ,市 白 
蛋 向 太 小 分 子 物质 则 顺利 通过 .然后 与 血细胞 成 分 一 同 |al 
输 体内 。 白 蛋白 分 子 明 为 69 000Da. 当 敏 病 物 质 分 子 岂 
于 自信 向 10 倍 时 ,可 采用 二 重 离 . 如 巨 球 一 所 血 
高 脂 和 在 症 (B 脂 丛生 
六 旺 为 240kDa) 等 较 i 寸 。 此 外 ,多 发 性 
难 活 \ 湿 关节 L 斑 狼 疮 、 移 植 吝 
; 有 无 为 、 炎 症 性 脱 芒 精 性 多 发 性 神经 病 、 
系统 性 人 硬化 等 疾病 也 可 应 用 DFPP 治疗 。 
了 对 备 浆 容量 及 正常 成 分 政变 较 小 .特异 往 高 。 
履 所 用 置换 液 较 小 . 约 为 常 现 血 紫 置换 时 老 补 充 置 换 液 量 
的 1/2~1 1, 此 至 可 完 侈 不用。 
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第 八 节 血浆 吸附 和 免疫 吸附 
邹 建 洲 ” 丁 小 强 
血浆 吸附 (plasma adsorption) 是 指 将 患者 的 血液 引出 
体外 后 ,首先 经 血浆 分 离 器 ,分 离 出 血浆 ,然后 血浆 与 固 相 
的 吸附 剂 接触 ,以 吸附 方式 清除 血浆 中 的 某 些 内 源 性 致 病 
物质 或 外 源 性 药物 或 毒物 ,净化 后 的 血浆 再 与 循环 血液 一 
起 回答 给 患者 .从 而 达到 治疗 目的 的 一 种 血液 净化 疗法 。 
县 前 ,血浆 与 吸附 剂 的 吸附 主要 有 物理 吸附 、 化 学 吸 
附 、 生 物 亲 和 吸 附和 物理 化 学 亲 和 和 吸附 四 种 方式 ,所 用 的 吸 
附 材料 则 分 别 有 活 性 炭 和 吸附 树脂 .离子 交换 树脂 类 生物 
杀 和 疏 附 剂 及 物理 化 学 亲 和 吸 附 剂 。 其 中 采用 生物 亲 和 吸 
附 剂 如 葡萄 球菌 蛋白 A 吸附 剂 . 抗 原 抗体 结合 型 吸附 剂 等 
作为 吸附 材料 米 进 行 治疗 时 称 为 免疫 吸附 疗法 (immuno 
adsorption) 。 
血浆 吸附 疗法 是 在 血浆 置换 的 基础 上 发 展 而 来 ,与 血 
浆 填 换 比 较 ,该 方法 对 患者 血浆 正常 成 分 及 血浆 容量 影响 
小 :治疗 中 无 须 追 加 血浆 或 白 恒 白 涂 液 : 因 此 避免 了 一 些 血 
源 性 传染 病 的 感染 .减少 了 凝血 因子 的 丢失, 不 影响 同时 进 








行 的 药物 治疗 。 与 应 用 全 血 进行 鹃 附 的 血液 灌流 相 比 .由 
于 避免 了 吸附 材料 与 血细胞 的 接触 ,不 会 促 发 细胞 免疫 反 
应 发 生 . 机 体 的 厨 受 性 更 好 。 

于 对 至 病因 子 的 消除 具有 选择 性 强 、 特 异 
车 和 AN: 己 被 广泛 用 于 神经 系统 疾病 、 懈 及 
\ 叶 脏 疾 病 、 代 谢 j、 结 缔 纽 织 病 及 移植 领域 
治疗 如 神经 系统 疾病 中 的 重症 肌 盛 力 、Guillain- 





























arré 自流 系统 奖 阁 中 的 特 发 性 血小板 减少 性 紫 
法、 血 友 症 等 .肾脏 疾病 中 的 Goodpasture 综 合 征 等 ,结缔 






组 织 疾 





痫 中 的 





滥 关 节 炎 、 抗 中 性 粒 台 
和 竺 ,肝病 中 的 高 胆 红 素 血 症 。 具 
于 症 (内 毒素 吸附 ) 、 高 胆固醇 
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二 述 疾病 临床 证 实 疗 

蔚 的 契 吸附 疗法 由 于 吸附 材料 与 敏 病因 子 之 问 的 
茜 在 侈 楼 性 ,及 治 疗 本 身 仅 是 吸附 血液 循环 中 的 致 病 
因 所 因 此 临 度 皇 为 达到 有 效 清除 敏 病 物质 , 震 要 反复 多 次 
诽 行 治疗 问 有 时 :吸附 请 疗 本 身 不 是 -种 对 内 治疗 . 仪 是 一 


部 村 汗 处 出 :因此 临床 上 上 需要 与 针对 蛛 发 病 央 的 治 亲 同时 
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进行 。 

吸附 疗法 的 并 发 症 主要 包括 与 体外 循环 相关 的 并 发 症 
和 与 吸附 剂 相关 的 并 发 症 , 其 中 体外 循环 相 关 并 发 症 与 常 
规 血液 透析 类 似 ,与 吸附 剂 相 关 并 发 症 主要 是 由 于 吸附 材 
料 的 脱落 并 进入 血液 循环 引起 ， 包括 致 热 原 反 应 .过 敏 反 
应 .中 毒 反应 等 。 如 是 抗原 性 吸附 剂 脱落 并 进入 血液 ,还 可 
刺激 机 体 产 生 相 应 抗体 ， 引起 抗体 水 平 的 反 跳 。 
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患者 体内 的 一 种 血液 兆 化 # 
物 的 解毒 .于 性 脑病 \ 尿 毒 症 等 治疗 。 

液 灌流 吸附 剂 包括 活性 炭 及 吸附 树脂 。 活 性 从 于 
种 广 谱 吸 附 剂 , 能 吸附 多 种 化 合 物 , 特 点 是 吸附 迷 度 快 ` 噶 
附 晤 大 ,但 机 械 暗 度 莽 . 易 有 微粒 脱 效 。 树 脂 是 具有 网 状 
体 结构 的 商 分 子 泌 合 物 , 虑 合 物 骨架 上 带 有 裤 性 基 团 时 称 
为 极 性 吸附 树脂 , 易 吸附 极 性 大 且 溶 于 水 的 物质 ;市 非 宙 性 
吸附 树脂 易 吸 附 脂 溶性 物质 。 吸 附 剂 小 孔 的 孔径 和 表面 相 
是 影响 柑 脂 吸附 性能 的 两 个 重要 因素 。 血 液 灌流 器 一 般 为 
圆柱 形 , 容 基 为 100 一 300g 炭 量 体积 。 

血液 洲 流 的 操作 基本 与 常规 血液 透析 相似 但 是 在 治 
疗 由 家 注意 如 下 几 点 ; 

1 抗 疑 剂 应 用 “ 山 于 吸附 剂 表 面积 较 透 析 肛 大 峰 多 
棚 链 :因此 治疗 时 于 喜 的 用 基 与 血液 到 析 相 比 , 宕 适当 加 
大 剂 基 ,但 应 密切 监测 患者 凝血 情况 以免 下 起 出 血 并 
发 症 。 

2. 血 流量 ” 涪 流 时 血 流 旺 一般 采用 100 一 200ml 
min。 内 流速 越 快 ,吸附 率 越 
















此 时 洪流 器 基本 达到 吸附 伯 和 状态 :此 时 如 全 
换 用 第 二 个 洪流 器 。 






4. 治疗 频率 ” 果 些 忠 者 畴 药物 或 卓 物 为 高 脂 溶性 商 
在 脂肪 组 织 中 着 积 , 或 沈 胃 不 彻底 ,可 在 灌流 治疗 后 一 段 时 





对 此 可 在 数 
- 股 纸 过 2 一 3 次 涌 


间 , 药 物 或 看 物 血 浓度 出 现 回 升 ( 反 跳 现 象 ) 
小 时 或 上 大 后 ,再 次 血 
疗 : 药 物 或 毒物 好 可 大 部 清除 ， 

血 报 常 用 于 药物 或 天 物 中 每 :也 可 用 上 撒 查 


Sh 
洽 闻 。 











症 、 肝 性 脑病 、 免 疫 性 疾病 ,感染 性 疾病 等 的 辅助 治疗 。 
药物 或 毒物 可 分 为 水 溶性 和 脂 溶性 (或 与 蛋白 质 结合 ) 两 
大 类 。 水 洲 性 药物 或 毒物 中 毒 . 如 甲醇 ,水 杨 酸 等 ,血液 
透析 治疗 也 有 一 定 效果 ;此 溶 性 或 与 蛋白 质 结合 的 药物 
或 毒物 中 毒 ,血液 河流 效果 好 ( 表 19-4-8)。 但 对 于 代谢 清 
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除 率 超过 血液 灌流 清除 率 的 药物 或 毒物 .一 般 不 选择 应 
用 血液 灌流 治疗 。 此 外 ,对 于 肝 性 脑病 及 高 胆 红 素 血 症 ， 
血液 灌流 亦 有 一 定 疗 效 。 血 液 灌流 治疗 免疫 性 疾病 、 感 
染 性 疾病 等 ,目前 仅 处 于 小 范围 临床 试用 阶段 . 据 报 道 有 
一 定 疗效 。 














表 19-4-8 ”可 经 血液 灌流 清除 的 药物 或 毒物 




















分 类 药 物 
安眠 药 类 : 巴 比 妥 、 茶 巴 比 妥 ,成 巴 比 妥 、 异 友 巴 比 妥 、 司 可 巴 比 妥 、 硫 喷 妥 
非 巴 比 妥 类 :水 合 气 醛 .地 西洋 等 
解 热 镇 痛 药 阿司匹林 、 水 杨 酸 \ 保 泰 松 、 对 乙酰 拓 基 酚 等 
抗 抑郁 药 阿 米 将 林 、 丙 味 嗪 等 三 环 类 抗 抑 俘 药 
心血 管 类 药 地 高 辛 ,地 尔 硫 曹 . 丙 吡 胺 、 美 托 洛 尔 、 普 贸 卡 因 胺 、 奎 尼 丁 
抗生素 庆 大 短 素 、 异 烟 肘 、 狠 革 西林、 克 林 替 素 
抗 肿瘤 药 阿 答 素 、 甲 煞 蝶 蛤 
其 他 药物 西 咪 替 丁 、 毛 茶 厂 . 异 烟 腹 、 气 只 
有 机 溶剂 和 气体 四 氧化 碳 、 氧 化 乙烯 、 三 氧 忆 烯 、 二 甲 茶 、 有 机 磷 有 机 和 氨 、 百 草 枯 


植物 和 动物 毒素 毒 营 等 
血液 灌流 的 并 发 症 与 血液 透析 相似 。 如 果 吸 附 剂 生物 
相 容 性 差 , 可 出 现 寒战 发热, 粒 细 胞 及 血小板 减少 等 不 展 
反应 ,此 时 可 应 用 糖 皮 质 激 素 治 疗 。 如 有 胸 间 呼吸 困难 ， 
应 考虑 是 否 有 类 颗粒 脱落 引起 栓塞 的 可 能 。 如 灌流 器 凝 
血 , 则 可 能 是 肝素 剂 苹 过 低 所 和 致 。 由 于 血液 灌流 治疗 时 肝 
索 剂 量 应 用 较 大 ,可 引起 出 血 并 发 证 。 
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第 十 三 ”其 他 血液 净化 新 技术 
邹 建 洲 ” 丁 小 强 


随 着 对 疾病 认识 水 平 的 提高 ,血液 净化 技术 也 在 不 断 
改进 ,包括 对 现 有 技术 的 改进 如 高 通 量 血 液 透析 .高 效 血液 






透析 夜间 血液 透析 、 每 大 得 时 血液 透析 等 ,以 及 为 了 加 强 
各 种 深 质 的 清除 而 发 明 的 组 台 $ 式 血液 净化 疗法 如 分 子 吸 附 





上 循环 系统 等 。 下 面 简要 介绍 。 

(一 ) 高 通 量 血液 透析 (high flux hemodialysis) ”上 主要 
首 采用 闹 通 时 透 忻 名 进行 血液 逐 析 的 一 种 治疗 方法 。 昌 求 
透析 融 的 超 滤 系数 二 20ml (h 。 . 血 流 基 达 到 300 一 
150ml minm, 透 析 液 流量 为 6500 一 800ml min ,每 次 治疗 时 间 














mmHeg) 





3 小 时 以 上 .每 周 治疗 至 少 9 小 时 。 
其 是 中 大 分 子 溶质 的 清 | 于 常规 透析 , 故 单 次 透析 时 间 
可 缩短 。 研 究 提 示 对 血液 透析 患者 的 心 脑 血管 并 发 症 的 发 
生 风 险 有 降低 作用 ,尤其 适合 于 低 白 蛋白 血 症 患者 。 


其 优点 是 溶质 清除 尤 














(二 ) 高 效能 血液 透析 (high efficiency hemodialysis) 
主要 指 采 用 ed 器 的 


-种 血液 透析 模式 。 其 优点 是 对 
商 于 常规 透析 .对 中 分 子 溶 质 的 
授 量 透析 。 

秀 析 模式 由 于 水 和 溶质 清除 速率 








上 述 两 种 透 
血压 和 失衡 综合 征 等 并 发 症 的 发 生 滨 较 常 具 透 析 高 
应 用 时 土 注意 。 

(三 ) 每 天 血液 透析 (daily hemodialysis) 
5 一 7 天 .每 次 1.5~3.5 小 时 .采用 较 高 的 血 流 莉 和 透析 液 


较 快 . 故 低 
.临床 


指 每 疝 透 本 





其 优 





流 莽 。 较 每 周 透 析 3 次 的 模 ST 
点 是 可 有 效 降低 永 查 交 素 的 峰值 ,更 好 地 控制 
透析 问 期 的 体重 增 芭 .使 透 析 治 疗 更 其 生理 性 。 

(四 ) 夜间 血液 透析 (nocturnal hemodialysis) 指 在 晚 
于 进行 的 氏 时 间 征 液 透 本 ,每 次 治疗 5 一 8 小 时 ,每 半 3 一 7 
次 .可 以 在 家 中 透析 .岂可 在 透析 中 心 进行 。 傅 究 提 示 与 常 
规 每 周 3 次 透 祈 比 较 . 每 天 夜间 血液 透析 串 才 的 血 流动 力 
党 更 税 定 、 血 长 控制 更 好 、 中 分 于 溶质 的 河 除 显 次 增加 ,是 

-种 较 接 近 生 理性 的 透析 方式 、 

(五 ) 分 子 吸 附 再 循环 系统 (molecular adsorbent recir- 
eulating system, NARS) 为 20 IF 纪 ou 年 代 发 明 的 一 种 信 
于 自生 折 透 柱 技 术 的 新 型 下 生物 型 全 咱 双 主妇 | 
沾 循 丈 、 扑 从 站 液 循环 和 透析 液 循环 人 Ez 






























第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


研究 显示 该 治疗 模式 可 有 效 广泛 清除 血液 中 的 各 种 代谢 产 
物 ,包括 芳香 族 氨 基 酸 、 胆 汁 酸 盐 、 胆 红 素 、 铜 、 内 源 性 蕉 二 
氨 草 类 中 | 喉 、 硫 醇 . 中 长 链 脂 肪 酸 、 酚 类 、 前 列 环 素 ` 色 氮 
酸 、 血 氨 、 某 些 细胞 因子 (如 TNF-a、IL-6、11-8 等 )` 某 些 激 
素 ( 如 游离 T;、T,) 等 ,因此 临床 对 肝 肾 综合 征 、 肝 性 脑病 、 
全 身 炎症 反应 综合 征 等 有 一 定 疗效 ,主要 用 于 急性 肝 衰竭 、 
慢性 肝病 失 代 偿 期 \ 胆 汗 淤 积 导 致 的 顽固 性 瘙痒 症 、 急 性 中 
毒 等 病症 的 治疗 。 
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第 五 章 “ 同 种 异体 肾 移 植 的 内 科 问 题 


同 种 异体 肾 移 植 Callograft renal transplantation) 是 终 
末期 肾病 的 重要 治疗 手段 ,成 功 的 肾 移植 其 长 期 生存 率 和 
患者 生活 质量 优 于 透析 疗法 。 同 种 异体 肾 移植 根据 供 肾 来 
源 不 同 可 分 为 尸体 肾 移植 和 活体 肾 移 植 。 近 年 由 于 尸体 供 
肾 的 减少 及 人 们 观念 的 转变 ,我 国 活体 肾 移 植 数 旺 显著 
增加 。 

随 着 组 织 配 型 技术 的 进步 、 排 斥 反应 免疫 学 机 制 的 研 
究 进 展 及 新 型 免疫 抑制 剂 的 问 址 , 肾 移 植 技术 到 得 长 足 进 
步 ,患者 和 移植 肾 长 期 存活 率 显 落 提 高 ,如 尸体 肾 移植 最 长 
存活 者 已 超过 30 余年 。 为 保证 内 移植 的 顺利 进行 及 移植 
肾 和 患者 的 长 期 存活 ,需要 对 拟 行 肾 移 植 的 患者 进行 严格 
的 术 前 评估 、 术 后 规范 处 理 及 长 期 管理 ,此 均 为 肾 移 植 的 内 
科 问 题 。 下 面 简要 介绍 。 








〖 受 者 选择 】 

(一 ) 移植 指 征 各 种 病因 导致 的 不 可 逆 的 终 未 期 肾 

病 并 达到 透析 指 征 时 , 均 可 考虑 肾脏 移植 治疗 。 原 发 病 为 
柱 尿 病 者 因 心 血管 并 发 症 发 生 率 商 , 故 可 适当 提早 接受 肾 
移植 ,其 最 硅 息 的 模式 是 同时 接受 恰 脏 和 胰腺 移植 。 

术 后 易 出 现 移植 肾 肾 病 复 发 , 虽 不 是 移植 的 
绝对 桂 忌 证 ,但 需 考 虑 选择 供 肾 类 型 ,一般 不 选择 活体 供 
条 对 于 抗 痛 小 球 基底 膜 抗 体 肾炎 . 抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 抗 
体 机 关 性 血管 炎 闻 炎 和 和 贸 疮 性 肾炎 , 需 经 治疗 循环 抗体 胃 
控 后 许 行 最 移植 术 . 谷 则 易 复 发 。 对 受 者 的 年 龄 日 前 没有 

绝对 限制 ,但 婴 幼儿 接受 展 移植 的 项 后 相对 较 差 .可 先行 透 

信 滩 疗 , 待 体重 增长 至 10 一 20kg 以 上 时 行 时 移植 术 。 年 龄 
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邹 建 洲 ” 丁 小 强 


高 于 65 岁 尤 其 是 伴 有 其 他 脏 器 严重 痪 病 时 预后 较 差 .选择 
时 应 慎重 。 ee 
(二 ) 楷 忌 证 “绝对 然 忌 证 包括 配 型 不 符 ` 各 种 原因 代 






和 活动 性 艾滋 病 : 进 展期 的 代谢 
或 不 能 有 效 治疗 的 其 他 星 器 恶性 肿瘤 ;无 法 保证 移植 笃 
供 的 血管 疾病 等 。 此 外 ,对 于 预期 态 命 较 敌 静脉 吸毒 省 、 
高 草酸 血 症 、 无 法 承担 移植 后 费用 及 依从 性状 痢 个 
建议 行 肾 移植 治疗 。 


















【 供 者 选择 】 

供 者 应 符合 下 绚 条 件 :GD 人 F 龄 20 一 60 岁 。 加 万 相应 用 

:省 。 供 肾 者 痛 切 能 正常. 灰 液 检查 正常 ,无 扫尾 肾 是 次 
病史 和 可 内 及 最 紫 的 慢性 疾 如 糖尿 病 ` 严 重 商 血 下 等， 
名 无 恶性 种 痪 ( 韭 转移 福 大 内 肿瘤 除 外 )。 四 万 传染 性 次 
病 , 如 病毒 性 肝炎 和 HIV 感染 等 。 邓 与 受 者 ABC) 血型 析 
容 , 工 淋巴 细胞 每 交 义 试验 阴性 。@ 万 精神 异常 。 

目前 好 胜 移 植 相 当 部 分 为 活体 供 时 .大 多 米 晶 虹 缘 村 
近 的 美 届 ， 山 于 活体 供 肾 效果 优 二 岂 体 供 肾 ,内 此 近年 米 
也 广泛 接受 非 血缘 相关 供 肾 :由 效 果 较 好 :但 应 注意 伦 下 
题 。 由 于 摘除 一 侧 懈 脏 后 . 男 一 便 肾脏 在 数 十 全 后 可 出 更 
肾 小 球 便 化 和 驹 功能 减退 , 故 供 者 年 龄 帘 
上 .以 20--55 岁 较 为 合适 。 应 无 于 术 



























家 族 性 j 


虑 时 者。 : 般 不 基 虑 这 些 患 着 某 届 问 供 时 





【 术 前 准备 】 

(一 ) 组 织 配 型 

1. HLA 配 型 ” 供 者 与 受 者 间 相 容 性 的 主要 决定 因素 
是 人 类 白细胞 抗原 (HLA), 包 括 1 类 和 工 类 ,前 者 主要 为 
HLA-A、HLA-B, 后 者 主要 为 HLA-DR. 每 种 各 有 2 个 抗 
原 , 故 主要 有 6 个 HLA 抗原 。HLA 基因 位 于 人 类 第 6 对 
染色 体 。HILA-A、HLA-B 和 HLA-DR 位 点 各 有 2 个 单 倍 


体 , 分 别 来 自 父 方 和 母 方 。 兄 弟 姐 妹 间 6 个 单 倍 体 或 6 种 
抗原 中 均 比 配 .一 os 匹配 和 均 不 匹配 的 机 会 分 别 为 25%、 


50% 和 和 25% ,而 父母 与 子女 间 则 每 种 抗原 或 单 倍 体 均 有 一 
半 匹 配 。 通 常 入 匹配 程度 越 高 , 则 术 后 生存 率 越 高 。 

2. 交叉 配 型 可 了 解 受 者 体内 含有 的 各 种 抗体 .筛选 
出 已 致 敏 的 受 者 。 目 前 主要 开展 的 是 淋巴 细胞 交叉 配 型 试 
验 , 可 了 解 受 者 血清 中 是 否 存在 针对 供 者 淋巴 细胞 的 抗体 。 

3. 群体 反应 性 抗体 检测 ”群体 反应 性 抗体 Cpanel re- 
active antibody, PRA) 亦 为 一 种 特异 性 的 抗 HLA 抗体 , 通 
过 检测 可 判断 等 候 肾 移植 患者 的 致 化 情况 。 一 般 PRA> 
10% 省 称 为 敏 敏 ,二 50% 者 为 高 度 致 敏 。 通 常 术 前 PRA 水 
平 越 高 , 术 后 急性 排斥 反应 发 生 率 越 高 。 

4. 血型 供 者 和 受 者 血型 应 相同 ,或 达到 输血 要 求 。 

(二 ) 受 者 病情 评估 和 术 前 处 理 ” 术 前 应 对 患者 手术 
利 术 后 免疫 抑制 剂 治疗 的 耐 受 性 作 详细 评估 

1. 感染 性 疾病 ”应 作 HIV、 乙 型 和 再 型 病毒 性 肝炎 的 
检查 。 原 则 上 HIV 阳性 者 不 作 移植 手术 ; 乙 型 和 丙 型 病毒 
性 肝炎 患者 需 作 肾脏 移植 术 时 ,应 待 肝炎 治疗 病情 后 
手术 ,并 各 排除 早期 肝癌 ,有 严重 肝 衰 竭 者 可 同时 作 肝 脏 玫 
植 。 受 者 移植 前 还 应 行 巨细 胞 病毒 (CMV) 感 染 检测 ,检查 
CMV-IgG 或 CMV-DNA, 如果 受 者 CMV IgG 阴性 . 则 术 
后 需 预 防 性 CMV 治疗 ;CMV-IgG 阳性 者 , 术 后 也 应 监测 
病毒 变化 ,必要 时 应 子 抗 CMV 治疗 。 

此 外 ,有 条 件 时 应 行 丁 型 肝炎 病毒 检测 。 因 丁 型 肝炎 
病毒 感染 者 肾 移 植 易 发 生 严 重 的 急性 肝 功 能 损害 ,急性 重 
型 肝炎 其 至 死亡 等 , 故 丁 型 肝炎 病 带 者 禁止 行 肾 移 植 。 

2. 原 发 病 的 评估 及 治疗 ” 某 些 避 脏 病 在 移植 后 切 复 
发 , 故 术 前 应 尽 可 能 明确 原 发 病 的 诊断 。 抗 肾 小 球 基底 腊 
抗体 肾炎 、 A oh a pas 外相 2。 
血管 炎 等 Ey 
性 才能 考 虚 行 昨 
著 升 高、 在 有 



















, er 3 
TO 
时 ,应 先进 行 透析 治疗 :以 纠正 危及 生命 的 紧急 情况 , 提 广 
患者 的 斑 术 醒 受 性 。 对 于 维持 性 透析 患者 ,应 在 术 前 和 8 小 
时 内 接受 透析 治疗 。 

3. 心理 评估 和 治疗 ” 术 前 应 向 患者 及 其 家 居 简 要 介 
绍 移植 的 有 关 知 识 , 手术 的 必要 性 和 可 能 出 现 的 并 发 症 等 ， 
以 到 得 他 们 的 合作 。 

三 ) 供 者 健康 状况 评估 












应 作 详细 检查 .以 了 解 有 无 


第 五 章 ” 同 种 异体 肾 移植 的 内 科 问 题 


禁忌 证 。 对 于 活体 肾 移植 供 者 .还 应 分 别 对 两 个 肾 进行 肾 
小 球 滤 过 率 的 检测 ,合格 供 肾 者 应 遵行 “损伤 最 小 化 原则 ， 
选择 肾 小 球 滤 过 率 较 低 的 肾脏 捐 给 受 

(四 ) 高 致 敏 受 者 的 处 理 ” 致 敏 受 :者 昨 移植 后 发 生 急 
性 排斥 反应 的 风险 大 、 远 期 预后 差 , 因 此 临床 上 多 不 主张 行 
肾 移植 。 但 因 供 肾 减 少 , 受 者 等 待 时 间 较 长 ,导致 致 敏 受 者 
数量 大 增 ;而 新 型 免疫 抑制 剂 的 应 用 使 排斥 反应 的 发 生得 
到 显著 改善 。 因 此 .当前 致 敏 患 者 仍 可 接受 肾 移植 治疗 ,但 
在 移植 前 需 进 行 预 处 理 , 临 床 常用 手段 包括 免疫 吸附 、 血 浆 
置换 静脉 注射 大 剂量 免疫 球 蛋 白 、 抗 体 诱导 (如 应 用 抗 
CD20 单 克隆 抗体 )、 预 先 应 用 免疫 抑制 剂 等 ,能 有 效 降低 
术 后 急性 排斥 反应 的 发 生 风 险 。 


【 术 后 随访 和 治疗 】 

肾 移 植 术 后 应 密切 随访 肾 功 能 、 尿 量 和 尿 液 检查 、 肾 脏 
B 型 和 彩色 超声 波 检 查 、 肝 功能 和 血液 学 等 检查 ,以 了 解 移 
植 峭 功能 和 血 供 情况 有 无 急性 排斥 反应 及 免疫 抑制 剂 的 
副作用 等 。 

(一 ) 术 后 早期 处 理 

1. 维持 水 、 电 解 质 和 酸 碱 平衡 ” 术 后 早期 由 于 移植 肾 
缺 氧 所 致 的 肾 小 管 对 水 、 钠 和 钾 重 吸收 功能 减退 ,可 出 现 明 
显 多 尿 ;而 移植 肾 功能 延迟 恢复 .急性 排斥 或 肾 小 管 坏 死 等 
也 可 引起 无 尿 或 少 尿 , 故 容易 出 现 水 、 电 解 质 和 和 酸 碱 平衡 亲 
乱 , 应 及 时 识别 和 纠正 。 

2. 防治 感染 ” 术 后 放 和 党 导 尿 管 , 肖 和 膀胱 周围 引流 
管 ,以 及 免疫 抑制 剂 应 用 等 极 易 诱发 肺 、. 尿 路 及 创面 感染 . 
故 应 加 强 支持 疗法 和 消毒 隔离 .早日 拔除 不 必要 的 插 管 。 
术 后 前 4 一 5 天 可 用 抗生素 预防 感染 , 拔 去 导 尿 管 及 引流 管 















后 停 用 。 免 疫 力 低下 最 易 发 生 在 术 后 1 一 2 个 月 , 尤 易 发 生 
CMV 感染 ,国外 报道 最 高 感染 率 可 达 60% 一 70% .发 病 率 


20% 一 30%。 预 防 性 应 用 更 
CMV 感染 率 和 发 病 率 
3. 饮食 术 后 肠 鸣 音 恢复 、 排 气 和 通畅 , 即 可 给 子 半 时 
流质 ; 若 无 腹胀 .可 逐渐 改 为 易 消 化 的 半 流 质 和 普通 饮食 : 
制 蛋 白质 所 入 量 ; 原 有 高 血压 、 人 心脏 : 
显著 扩大 或 心 功能 减退 者 仍 应 适当 限制 钠 盐 与 钟 盐 。 
(二 ) 免疫 抑制 治疗 ”免疫 抑 油 治疗 是 预防 和 治疗 排 
斥 反 应 的 主要 措施 .也 是 移植 肾 长 期 存活 的 关键 。 理 想 的 
免疫 抑制 剂 应 仅 选择 性 地 抑制 排斥 反应 ,但 肯 前 太 多 药 几 
的 免疫 抑制 作用 是 非 选择 性 的 , 故 使 机 体 对 细菌、 真菌 和 冲 
辣 等 的 免疫 反应 降低 。 
1. 非 选择 性 免疫 抑制 剂 


音 洛 韦 或 阿 昔 洛 事 可 有 效 减少 

















避 业 皮质 激素 。 于 本 有 前 即 














刻 或 手术 中 给 辽 甲 泌 尼 龙 200 一 300mg 静脉 滴 注 .以 后 很 
快 减 量 .口服 维持 , 术 后 1 周 泼 尼 松 减 为 每 日 somg。 如 病 
情 一 12 个 月 .可 逐渐 减 最 至 10 一 15mg 每 峰 或 隅 有 
维 疗 。@ 硫 昱 呵 哈 。 通 过 抽 制 茜 蛤 核 芽 酸 的 合成 而 抽 






制 淋巴 细胞 等 有 补 细 胞 的 增殖 和 分 化 。 本 药 主要 经 肝脏 代 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


谢 , 因 此 肾 衰 竭 时 无 须 调整 剂量 。 该 药 可 引起 骨 骨 抑制 、 肝 
损害 和 秃 发 等 。 起 始 量 为 3 一 5mg/(kg . d) ,用 药 后 约 5 天 
可 获得 稳 态 浓度 ,维持 剂量 常 为 1 一 3mg/(kg。 d)。@ 吗 
蔡 麦 考 琴 酯 。 为 硫 唑 味 叭 的 衍生 物 , 能 选择 性 地 抑制 味 叭 
核 蔡 酸 的 经 典 合 成 途径 , 故 主要 作用 于 活化 的 淋巴 细胞 。 
与 硫 唑 嘿 叭 相 比 , 吗 蔡 麦 考 酚 酯 的 免疫 抑制 作用 较 强 ,而 副 
作用 较 小 , 故 可 代替 硫 唑 坚 哈 。 术 后 推荐 剂量 每 日 口服 
2g, 分 2 次 服用 。 新 近 研究 发 现 吗 蔡 麦 考 酚 酶 的 活性 产物 
霉 本 酸 浓度 与 急性 排斥 反应 有 一 定 相关 ,而 用 药剂 量 、 肾 功 


























0 证 能 、 血 清白 蛋白 水 平 ` 性 别 和 体重 等 因素 均 能 影响 血 短 酚 酸 





遇 浓度 ,因此 提出 吗 蔡 麦 考 酚 酯 应 用 时 也 需 监测 血 药 浓度 。 
”目前 推荐 的 肾 移植 受 者 霉 酚 酸 目标 浓度 为 30 一 60Cmg 。 
hb)/L。 人 时 环 孢 索 A(CsA) 和 他 克 莫 司 (tacrolimus. FK- 
506) 。 统 称 为 钙 调 磷酸 酶 抑制 剂 。 通 过 抑制 钉 调 磷酸 酶 ， 
阻 断 IL-2 .干扰 素 -y 和 TNF-a 等 炎症 因子 的 mRNA 转录 ， 
从 而 抑制 工 细胞 增殖 。 副 作用 主要 是 肝 、 肾 毒性 .CsA 也 
可 引起 高 血压 ,毛发 增多 和 牙齿 增生 ,FK-506 则 可 引起 糖 
耐量 异常 和 糖尿 病 。CsA 一 般 用 法 为 术 前 10mgy/kg 1 次 ， 
术 后 8 一 10mg/(kg。d) ,逐渐 减 量 至 3 一 5mg/(kg，d) 维 
持 用 药 . 分 2 次 服用 ;FK-506 的 起 始 剂量 推荐 为 0.1 一 
0.2mg/(kg，*d), 分 2 次 服用 。 两 药 均 需 根据 血 药 浓度 进行 
剂 盟 调整 ,以 避免 出 现 药物 毒性 。@ 西 罗 英 司 (sirolimus, 原 
称 rapamycin)。 结构 与 FK-506 相似 .但 作用 机 制 不 同 , 主 
要 阻 断 工 淋 巴 细 胞 对 IL-2 和 其 他 细胞 因子 的 反应 。 其 免 
疫 抑 制作 用 与 FK-506 相当 。 可 引起 高 脂 血 症 和 血栓 性 血 
小 板 减 少 性 紫 效 等 。 西 罗 黄 司 给 药 后 的 达 峰 时 间 约 为 1.4 
小 时 :平均 半衰期 为 62 士 16 小 时 。 通 常 采 用 每 天 1 次 给 药 
方案 , 首 剂 负 荷 基 6mg, 第 2 天 剂量 为 2mg/d, 此 后 根据 药 
物 谷 浓度 调整 剂量 ,通常 日 标 拔 谷 浓度 为 5 一 8ng/ml。 为 
避免 食物 对 药物 浓度 的 影响 ,可 以 固定 在 餐 前 或 餐 后 给 药 。 
由 于 西 罗 黄 司 的 痛 毒 性 小 且 县 有 抗 肿瘤 作用 .因此 适用 于 
钙 调 磷酸 本 抑制 剂 肾 毒 性 受 者 的 替代 治疗 及 有 肿瘤 病史 的 
患者 。 

2. 选择 性 免疫 抑制 剂 ”目前 常见 的 为 淋巴 细胞 抗体 。 
包括 : 呈 抗 淋巴 细胞 球 慢 白 (antilymphocyte globulin， 
ALG) 利 抗 人 工 淋 巴 ( 网 腺 ) 细 胞 球 蛋 自 Cantithymocytic 
#8lobulin, ATG)。 居 多 克隆 抗体 ,具有 人 免疫 抑制 活性 ,能 减 
少 周 图 血 中 的 了 淋巴 细胞 ,从 而 能 减少 排斥 反应 的 发 生 率 

. 激 :减少 由 化 学 免疫 抑制 剂 治疗 
所 带 来 的 并 发 症 和 死亡 : 川 于 移植 早期 预防 排斥 反 
应. 副作用 有 各 寒 发热, 茜 麻 疹 、 关 闻 酸 痛 和 血 小 板 减 少 
多 原 位 克隆 OKT3(orthoclone OKT3)。 系 针对 CD3 














:减少 
























分 手 的 特异 性 单 克隆 抗体 可 有 效 地 逆转 肾 移 植 排斥 反 
记 , 用 于 渗 疗 对 激素 无 反应 性 的 急性 排斥 反应 ,包括 心 . 开 
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排 太 反应。 用 结 过 程 中 要 注音 首 剂 治疗 反应 。 名 抗 
2R Map 创 剂 ， 汇 谷 的 人 源 化 单 克隆 抗 I 2 受 体 抗体 
前 疗效 已 得 到 剖 步 肯定. 如 巴 利 普 单 抗 (basiliximab. 舒 散 ) 





及 达 利 珠 单 抗 (daclizumab, 赛 尼 哌 ? .能 有 效 阻 断 IL-2 与 其 
受 体 的 结合 ,显著 减少 急性 排斥 反应 发 生 率 ,并 减少 糖 皮质 
激素 剂量 ,副作用 明显 低 于 OKT3。 

3. 肾 移 植 术 后 免疫 抑制 方案 的 选择 和 应 用 ” 肾 移 植 
受 者 的 免疫 抑制 方案 包括 免疫 诱导 和 维持 治疗 。 免疫 诱导 
方案 以 上 述 村 异性 的 蛋白 类 免疫 抑制 剂 为 主 ,其 中 ATG、 
ALG 及 OKT3 诱导 治疗 因 会 增加 感染 的 发 生 率 ,尤其 是 
OKT3 应 用 时 ,巨细 胞 病毒 感染 发 生 率 显著 升 高 ,因此 临床 
已 逐步 减少 应 用 。 目 前 常用 的 诱导 药物 为 搞 ss Mab 
制剂 ,其 不 良 反 应 少 ,应 用 后 感染 发 生 率 无 显著 增加 。 
外 方 宁 主 要 采用 乡 种 菲 特异 性 负 六 制 
剂 的 联合 应 用 。 其 优点 是 可 以 多 靶 点 的 进行 免疫 抑制 ,并 
能 减少 每 一 种 免疫 抑制 剂 的 用 县 ,从 而 获得 最 大 限 度 的 锡 
疫 抑制 效果 ,降低 排斥 反应 的 发 生 及 药物 副作用 。 目 前 和 
用 的 联合 治疗 方案 有 环抱 索 十 硫 唑 味 叭 十 泌 尼 松 \ 环 把 素 
十 吗 替 卖 考 酚 酯 十 泌 尼 松 、 他 克 葛 司 十 吗 替 麦 考 酚 酯 士 泌 
尼 松 . 西 岁 莫 司 十 钙 调 磷酸 酶 抑制 剂 十 泌 尼 松 和 西 罗 吴 司 
十 吗 坎 麦 考 酚 酯 十 没 尼 松 。 临 床 可 恨 据 患 者 实际 情况 
选用 。 

(三 ) 排斥 反应 及 其 处 理 “ 指 受 者 对 移植 器 官 的 一 种 
免疫 反应 ,包括 超 急性 排斥 反应 、 加 速 性 急性 排斥 反应 各 
性 排斥 反应 和 慢性 排斥 反应 早期 诊断 和 及 时 治疗 
排斥 反应 对 保护 移植 肾 功能 ,提高 生存 率 十 分 重要 。 

1. 超 急 性 排斥 反应 (hyperacute rejection， HAR) 是 移 
植 肾 在 恢复 血液 循环 后 即刻 或 几 小 时 内 发 生 的 急性 不 可 闻 
的 体液 免疫 反应 。 发 病 机 制 主要 是 由 于 受 者 体内 预先 存在 
的 抗 供 者 HLA 抗体 在 移植 后 与 内 皮 细 胞 结合 ,快速 激活 
补体 和 凝血 系统 而 发 生 。 均 发 生 于 移植 后 的 48 小 时 内 ,大 
部 分 发 生 于 手术 过 程 中 或 术 后 几 小 时 。 上 典型 临床 表现 为 移 
植 肾 开放 血 流 后 无 尿 或 尿 熏 减少 并 迅速 停止 或 仅 有 少 其 血 
性 分 泌 物 ,移植 肾脏 色泽 迅速 由 红 转 为 花 班 ,进而 呈 暗 红 
色 \ 暗 褐色 甚至 紫色 。 对 于 超 急性 排 异 反 应 的 治疗 目前 尚 
无 良策 ,一 旦 发 生 应 尽早 切除 移植 肾 。 严 格 的 术 前 准备 是 
防止 其 发 生 的 最 好 办 法 。 

2. 加 速 性 急性 排斥 反应 (accelerate rejection) 届 总 
性 体液 性 排 异 反应 。 其 发 生机 制 和 病理 变化 与 超 急性 排 措 
反应 相似 ,但 在 免疫 攻击 强度 和 数量 上 有 蜡 , 故 起 病 早晚 与 
病程 发 展 有 快慢 之 分 。 多 发 生 于 移植 术 后 2 一 5 天 , 亦 可 延 
双 4 周 或 更 晚 。 发 生 越 早 ,程度 越 重 。 病 理 改 变 主要 表现 
为 乡 小 球 和 肾 小 动脉 广泛 性 血管 病理 损害 .如 纤维 组 让 
血小板 沉积 ,纤维 盘 白 样 坏死 、 内 皮 细 胞 水 肿 、 中 性 粒 细胞 
黏附 于 血管 豆 .血管 腔 内 有 不 辣 程度 血栓 形成 .出 血 和 梗死 
。 第 以 发 热 或 尺 量 减少 为 首发 症状 :可 们 有 环 力 、 亚 
心 、 虹 吐 、 股 且 、 虹 区 胀 痛 . 并 可 出 现 肉眼 血 屎 ,继而 少 尿 .万 
不: 肾 切 能 快速 减退 和 表 失 , 血 卜 显著 升 高 ,移植 肾 区 持续 
揭 独 或 剧烈 制 六 难以 奉 受 或 仪 有 账 痢 , 痛 质地 显 车 变 硬 , 党 
伴 压 痛 , 个 别 发 生 肾 破裂 出 血 。 移 植 肾 动 态 展 显 像 常 显示 
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无 血 流 或 极 少 血 流通 过 。 临 床上 如 怀疑 该 病 . 应 尽早 作 移 
植 肾 活 组 织 检 查 , 一 旦 确诊 应 及 早 用 ATG 或 ALG 治疗 . 
如 无 效 可 考虑 摘除 移植 肾 。 国 内 亦 有 应 用 免疫 吸附 联合 
FK-506 和 吗 蔡 麦 考 酚 酯 强化 治疗 的 挽救 治疗 方案 . 据 报道 
取得 了 较 好 效果 。 

3. 急性 排斥 反 应 (acute rejection) ” 系 细胞 免疫 反应 
所 致 ,为 术 后 1 年 内 移植 肾 失 功能 的 主要 原因 。 虽 可 发 生 
在 术 后 任何 阶段 ,但 以 术 后 3 一 6 个 月 内 最 常见 。 表 现 为 急 
性 涌 损 伤 . 高 血压 和 轻 度 的 白细胞 增多 ,可 有 发 热 , 移 植 肾 
肿 大 和 胀 痛 , 也 可 无 明显 症状 。 特 征 性 病理 表现 为 肾 小 管 
炎 , 肾 小 管 上 皮 细 胞 问 淋巴 细胞 浸润 , 肾 间 质 炎症 常见 。 需 
与 肾 前 性 因素 引起 的 坚 功能 减退 .CsA 肾 毒性 、 尿 路 感染 
和 梗阻 作 鉴别 。 确 诊 有 赖 于 肾 活检 病理 检查 。 治 疗 首选 甲 
泼 尼龙 冲击 疗法 ,效果 不 佳 时 可 应 用 ALG、OKT3 等 多 
数 患者 无 须 摘 除 移植 肾 , 但 是 对 于 频繁 发 作 、 难 以 控制 的 急 
性 排 异 并 伴 有 明显 全 身 症 状 者 、 排 异 反应 伴 有 不 可 逆 的 肾 
功能 损害 且 局 部 症状 明显 者 ,移植 肾 特 异性 感染 者 ,移植 内 
破裂 难以 手术 修补 者 可 考虑 行 移植 肾 摘除 。 

4. 慢性 排斥 反应 (chronic rejection) ” 指 移植 物 慢性 进 
行 性 功能 减退 ,统称 为 慢性 移植 肾 失 功能 Cchronic renal al- 
lograft dysfunction) ,原因 包括 原 发 肾脏 病 复 发 .高 血压 、 
CsA 和 FK-506 的 肾 毒 性 .慢性 排斥 反应 等 。 其 机 制 包括 
免疫 性 和 非 免 疫 性 两 个 方面 ,多 发 生 在 术 后 6 一 12 个 月 后 ， 
病情 进展 缓慢 ,是 影响 患者 长 期 生存 的 主要 因素 。 目 前 缺 
乏 有 效 的 治疗 措施 。 应 用 ACEI 控 制 系统 高 血压 和 肾 小 球 
高 血 计 有 助 于 延缓 贤 功 能 减退 。 肾 活检 有 助 于 鉴别 诊断 。 

(四 ) 肾 移 植 并 发 症 及 处 理 内 移植 技术 的 进步 
外 科 并 发 症 已 逐步 减少 ,内 科 并 发 症 已 成 为 移植 患者 的 主 
要 问题 ,也 是 影响 患者 预后 .生活 质量 的 重要 因素 ,主要 包 
舌 感 染 ,心血 管 并 发 证 .代谢 性 疾病 .肿瘤 等 。 

1. 感染 ”由 于 免疫 抑制 剂 的 应 用 ,移植 术 后 感染 十 

















































常见 ,是 患者 死亡 的 重要 原因 , 且 可 诱发 排斥 反应 。 
以 发 生 在 移植 物 .也 可 以 发 生 在 其 他 脏 器 。 感 染 





病 病原 体 与 移植 种 类 移植 后 时 间 以 及 机 体 的 免疫 状态 有 
关 。 移植 后 1 个 月 内 的 感染 主要 与 外 科 手 术 直接 相关 , 届 
医院 内 感染 ,包括 伤口 感染 、 肺 炎 、 导 管 相关 性 月 毒 
路 感染 , 致 病菌 主要 为 细菌 和 真 移植 6 个 月 
则 主要 为 机 会 性 病毒 .原虫 和 细菌 感染 ,尤其 易 发 生 
抗 排 床 反应 后 。 及 时 调整 免疫 抑制 剂 用 显 , 避 免 因 误 诊 排 
斥 反 应 而 增 大 免疫 抑制 剂 用 量 等 对 减少 感染 的 发 生 很 焉 
要 。 大 环 内 睛 类 抗生素 如 红 抗 直 菌 药 物 如 病 康 唑 、 外 
者 抗 药 如 地 和 尔 硫 草 和 维 拉 帕 米 能 与 CsA 和 FR-506 竞争 狂 
利用 P:: 降 解 酶 ,从 而 使 CsA 和 FK-506 等 的 降解 减少 , 故 
两 类 药物 合用 时 后 者 的 剂 瑟 应 减少 。 
(1) 细菌 有 后 1 个 月 内 的 
常见 ,手术 创口 、 肺 部 和 尿 路 是 最 常见 










































第 五 章 ” 同 种 异体 肾 移 植 的 内 科 问 题 


见 。 由 于 免疫 抑制 剂 和 糖 皮质 激素 的 应 用 . 感 
现 常 较为 隐匿 或 不 典型 .可 迅速 发 展 为 全 身 性 感染 而 无 明 
显 局 部 感染 灶 。 故 应 早期 识别 和 诊断 .及 时 有 疗 。 系 
统 体检 、 影 像 学 和 病原 学 检查 尤其 是 血 培养 对 诊断 十 分 有 
帮助 。 在 治疗 方面 .细菌 感染 时 除根 据 细菌 培养 和 药物 敏 
感性 试验 结果 外 , 常 应 结合 应 用 广 谱 抗生素 。 药 物 的 应 
需 考虑 到 药物 肝 、 肾 毒性 。 

(2) 病毒 感染 :多 见于 术 后 6 个 月 内 :多 为 疱疹 病毒 感 
染 , 其 中 以 CM 
致 弥漫 性 肺 部 感染 而 致死 。CMYV 感染 多 表现 为 发 热 、 肝 
脾 大 、 白 细胞 减少 等 ,可 侵袭 胃 肠 道 和 肺 。 血 清 CMV-IgM 
抗体 升 高 , 血 ` 尿 、 痰 液 中 巨细 胞 病毒 抗原 检 
扁桃 体 分 泌 物 或 支气管 吸出 液 分 离 出 病 
到 包涵 体 有 助 于 诊断 。CMYV 肺炎 治疗 的 一 线 药 物 是 更 昔 
洛 韦 ,疗程 一 般 为 2?~4 周 。 抗 CMV 特异 性 免疫 球 蛋 白 可 
用 于 辅助 治疗 。 严 重 呼吸 功 能 障碍 者 可 同时 应 用 中 等 剂量 
糖 皮质 激素 ( 申 泌 尼龙 40 一 80mg/d) .并 暂停 其 他 免疫 抑 
制剂 。 

移植 6 个 月 后 则 以 慢性 病毒 感染 常 
肝炎 病毒 感染 .CMYV 感染 和 EB 病 

















的 临床 表 























































` 如 乙 型 和 两 型 
比 植 前 患者 









人 
于 任何 时 期 .但 多 见于 前 : 
了 或 长 期 用 广 谱 搞 








口腔 和 皮肤 真菌 感染 再 局 部 用 药 , 而 深 
需 全 身 用 药 ,可 选择 两 性 每 素 B 和 颁 康 
CT 结合 痰 液 的 病 















验 ) 也 有 辅助 诊断 价值 . 关 

岂 的 时 机 和 频 度 ， 曲 菌 感染 选用 癸 { 

立 康 唑 治疗 。 = 者 出 现 赔 血 、 胸 首 等 重 亦 
分 辨 CT 有 负 :表现 时 .足以 拟 诊 并 天 4 
菌 感染 ,早期 治疗 对 于 降低 死亡 率 起 着 关键 作用 ， 
(4) 卡 氏 孢子 虫 多 见于 长 期 大 量 免 疫 抽 制剂 治 














现 为 





证 和 呼吸 衰竭 ,动脉 低 氧 血 症 可 发 


:呼吸 困难 或 
线 改变 之 前 。 入 线 报 片 时 期 显示 两 肺 野 散在 不 规则 、 网 
影 , 进 而 在 肺 门 周围 有 模糊 阴影 , 增 大 器 

外 合 。 本 病 确 诊 较 为 困难 .病原 体 俭 出 率 低 ， 一 由 商 
度 怀疑 . 即 应 尽早 选用 喷 他 腾 Cpentamidine isethionate)、 复 
方 磺胺 甲 基 异 哗 (SMZ) 或 碟 胺 啼 睿 (SD) 消 疗 。 高 危 患者 
服用 小 剂 央 磺胺 喀 喧 有 一 方 作用 。 

2. 心血 管 并 发 症 下 本 后 商 血 正和 多 见 . 是 影响 
移植 肾 功 能 的 重要 因素 。 与 发 病 有 关 的 因 索 各 诛 发 病 、 排 
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不 最 为 常见 ,后 果 也 最 为 严重 . 常 因 导 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


斥 反应 . 肾 动脉 狭窄 和 CsA 肾 毒 性 等 。 一 旦 患者 出 现 高 血 
压 , 应 仔细 鉴别 引起 高 血压 的 原因 。 治 疗 以 ACEI、ARB 和 
钙 持 抗 药 常用 , 降 压 目标 值 为 130/80mmHg。 

心脏 并 发 症 是 肾 移 植 患者 的 重要 死亡 原因 , 术 前 应 对 
患者 作 详细 的 心脏 病 筛 查 ,及 时 防治 相关 危险 因素 是 心血 
管 并 发 症 防治 的 重要 措施 。 

3. 内 分 泌 和 代谢 并 发 症 ” 由 于 糖 皮质 激 迷 等 的 应 用 、 
饮食 不 节制 、 活 动 过 少 等 因素 ,肥胖 在 肾 移植 多 见 。 适 当 的 
饮食 控制 和 锻炼 有 助 于 肥胖 的 防治 。 高 脂 血 症 在 肾 移 植 患 





| 6 图 者 发 生 六 高 ,可 过 60% 左 右 ,其 发 病 与 药物 (糖度 质 激 来 、 


居 CsA\ 西 罗 莫 司 \ 利 尿 药 ) 及 合并 证 等 有 关 。 由 于 高 脂 血 症 
“与 心血 管 并 发 症 及 移植 物 慢性 血管 病变 密切 相关 , 故 应 积 
极 治疗 。 单 纯 饮 食 干 预 多 不 足以 有 效 控 制 高 脂 血 症 , 常 需 
选用 他 汀 类 调 脂 药物 治疗 。 糖 尿 病 也 是 移植 术 后 的 重要 并 
发 症 ,其 发 病 与 糖 皮质 激素 、FK-506 及 肥胖 等 有 关 。 

4. 肾脏 原 发 疾病 的 复发 ”一 些 肾 脏 病 在 移植 术 后 可 
复发 。 原 发 性 肾 小 球 疾病 。 局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 时 ， 
移植 肾 肾 炎 的 发 生 率 高 达 20% 一 30%。 膜 增生 性 肾炎 和 
IgA 肾炎 等 术 后 也 可 复发 。 四 继 发 性 肾 小 球 疾病 。 如 溶血 
尿毒 综合 征 . 镰 形 细胞 病 、 轻 链 沉 积 病 . 抗 中 性 粒 细胞 胞 浆 
抗体 相关 性 血管 炎 肾 损害 ,过敏 性 紫 疫 性 肾炎 、 抗 肾 小 球 基 








第 一 季 ” 肾 小 球 疾病 
概论 和 分 型 
方 艺 “本 小 强 
肾 小 球 疾病 (renal glomerular diseases) 是 一 组 以 血尿 
利 ( 上 或/ 盘 白 屎 为 特征 的 肾脏 疾病 , 常 伴 有 水 肿 、 沿 血压 等 临 
去 现 , 产 重 者 出 现 辟 功能 减退 。 根 据 病 因 可 分 为 原 发 性 、 
继 发 往 和 遗传 性 三 大 类 。 原 发 性 籽 小 球 疾病 (primary glo- 
meralar diseases) 是 指 各 种 病因 引起 双 侧 籽 胜 弥漫 性 或 局 
让 活 籽 小 奈 病 空 ,可 表现 为 不 同 的 病理 类 型 ,其 原 发 病 变 在 
量 小 球 , 玫 排除 继 发 于 全 身 疾病 的 肾 小 球 损伤 及 遗传 性 疾 
性 小 球 疾病 多 数 原因 不 明 , 除 少 净 


急性 肾 小 球 
次 独 外 , 虹 疾 隐 谨 ,时 其 常 无 明显 自觉 症状 ,病程 时 慢性 进 















镜 。 原 发 性 
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底 膜 疾病 , 肾 淀 粉 样 变 、 原 发 性 混合 性 冷 球 蛋白 血 症 等 时 ， 
移植 后 易 引 起 移植 肾 损害 。 此 外 ,草酸 盐 沉 积 症 患 者 因 移 
植 后 仍 存 在 草酸 盐 代谢 障碍 ,移植 肾 损害 复发 率 极 高 。 

肾 移 植 后 原 发 贤 脏 病 复发 多 发 生 在 移植 后 9 一 12 个 
月 ,可 表现 为 单纯 蛋白 尿 . 籽 病 综 合 征 或 普通 型 慢性 肾炎 ， 
多 数 患者 肾 功能 在 较 长 时 间 内 保持 正常 , 亦 有 在 术 后 早期 
或 慢性 肾炎 病程 中 突然 出 现 进行 性 肾 功 能 减退 。 肾 活 检 病 
理 检 查 有 助 于 明确 诊断 。 临床 上 原 发 肾脏 病 复 发 应 与 慢性 
排斥 反应 、CsA 消毒 性 和 高 血压 肾 损害 等 作 和 鉴别。 

5. 恶性 肿瘤 在 长 期 应 用 免疫 抑制 剂 的 患者 ,恶性 肿 
瘤 的 发 生 率 为 5 站 一 6 中 ,是 普通 人 群 的 100 信 。 以 皮肤 癌 
和 恶性 淋巴 瘤 等 多 见 ,临床 应 重视 。 
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原 发 性 肾 小 球 疾病 





展 ,是 导致 慢性 肾 衰竭 最 常见 的 病因 之 一 。 

国内 外 大 型 流行 病 学 调查 结 灯 显示 ,普通 人 玲 慢 性 汉 
脏 病 的 患 病 率 为 11% 左 右 ,美国 的 资料 显示 原 发 性 峭 小 球 
疾病 是 继 糖 尿 病痛 病 ,高 血压 肾病 的 第 三 大 致 ;我 
2009- 2010 年 全 国 61 家 三 甲 医院 肾脏 内 科 住 院 患者 抽 样 
调查 的 结果 提示 , 原 发 性 肾 小 球 疾病 是 我 国 肾 病 住 院 中 者 
的 首位 病因 。 本 章节 主要 介绍 原 发 性 肾 小 球 疾病 。 














【发 病 机制 】 
在 原 发 性 肾 小 球 :起 重要 作用 .然而 该 
发 病 机 制 较为 复杂 ,不 仅 与 直接 致 病因 素 相关 .同时 也 受到 
患者 收 传 背景 的 影响 ,不 但 涉及 患 考 的 易 感 性 ,还 与 脂 质 代 
谢 异 常 、 肾 小 球 的 血 流动 力学 改变 、 血 太 水 平等 多 种 因 壹 相 
关 ( 医 | 19 6 1)。 
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图 19-6-1 原 发 性 肾 小 球 疾病 发 病 机 制 


(一 ) 肾脏 疾病 免疫 学 发 病 机 制 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 
的 主要 发 病 机 制 是 免疫 系统 功能 异常 导致 肾 小 球 损伤 。 传 
统 学 说 认为 循环 免疫 复合 物 或 原 位 免疫 复合 物 沉积 于 肾 小 
球 , 激 发 补体 系统 以 及 工 淋 巴 细胞 和 单 核 - 巨 叭 细胞 等 免疫 
细胞 ,产生 各 种 细胞 因子 (如 白细胞 介 素 -1、.2.6.8, 肿 瘤 坏 
死因 子 ) ,细胞 黏附 分 了 及 各 种 肽 类 生长 因子 等 重要 炎症 介 
质 ,导致 并 加 重 肾 小 球 损伤 。 小 球 损伤 的 类 型 不 仅 取 决 于 
机 体 最 初 的 免疫 应 答 , 也 取决 于 免疫 反应 的 持续 状态 及 其 


对 肾 小 球 的 作用 ;炎症 反应 的 激活 及 其 转 归 也 影响 了 肾 小 
球 的 损伤 程度 。( 图 19-6-2)。 


-| 免疫 发 病 机 制 
炎症 
| 过 修 月 晤 遇 | 沁 传 有 最 


[一 -| 炎症 消退 


不 同 的 进展 速度 


红 功 能 减退 
































图 19-6-2 。 肾 小 球 损伤 机 制 

1 肾脏 损伤 的 体液 免疫 机 制 

(1) 循环 免疫 复合 物 沉积 :外 源 性 或 内 源 性 抗原 刺激 
产生 抗体 ,在 血液 中 形成 免疫 复合 物 (CIC) ,主要 沉积 于 时 
小 球 基底 膜 内 皮下 及 系 膜 区 ,激活 有 关 介 质 系统 . 引 起 肾 小 
球 损伤 。 

(2) 原 位 免疫 复合 物 彤 成 : 原 位 免疫 复合 物 包括 肾 性 
抗原 和 非 党 性 抗原 两 类 。 肾 性 抗原 是 指 抗原 来 自 辟 小 球 结 
构成 分 ;如 GBM 内 的 下 型 胶原 纤维 .或 者 系 膜 细胞 表面 的 








Thy-1, 在 病理 状态 下 这 些 抗原 诱导 生成 自身 抗体 后 

结合 ,形成 原 位 免疫 复合 物 并 激活 刘 dnt 损 
伤 ,如 Goodpasture 综合 征 、I 型 急 进 性 肾炎 和 抗 Thy-l 抗 
体 诱 发 的 系 膜 增 生性 肾炎 等 。 非 肾 性 抗原 是 指 外 源 性 抗原 
包括 植物 血 凝 刀 豆 素 A、 阳 离子 铁 和 蛋白. 牛 血清 蛋白 和 溶菌 
酶 等 ,由 于 它们 对 肾 组 织 具 有 某 种 特异 的 免疫 性 、 生 化 性 或 
电 生 理性 的 亲和力 ,可 “* 植 人 ” 肾 小 球 毛细 血管 壁 形成 “ 固 
定 ” 抗 原 ,与 相应 的 抗体 在 抗原 原 位 结合 形成 免疫 复合 物 。 
如 链球 菌 感 染 后 肾炎 ,其 致 病 抗原 甲 型 溶血 性 链球 菌 胞 妆 
蛋白 中 的 成 分 可 先 植 人 于 肾 小 球 基底 膜 ,形成 上 皮下 免疫 
复合 物 沉 积 。 

2. 肾脏 损害 的 细胞 免疫 机 制 ”细胞 免疫 在 肾炎 发 病 
中 的 主要 机 制 包括 :OOT 淋 巴 细胞 与 固定 于 肾 小 球 的 抗原 
相互 作用 ;@ 循 环 中 工 淋 巴 细胞 与 抗原 相 互 作用 导致 一 系 
列 淋巴 因子 释放 ` 趋 化 、 激 活 吞噬 细胞 ;@) 发 挥 细胞 毒 作用 。 
近年 来 的 研究 显示 ,T 辅助 细胞 不 同 亚 类 ,例如 Thl/Th2、 
Treg/Th17 等 比例 失衡 在 肾 小 球 疾病 的 发 病 中 起 重要 
作用 。 

(二 ) 炎症 介质 和 细胞 因子 的 作用 

1. 促 炎 症 因子 ”白细胞 介 素 -1(11-1) 和 肿瘤 坏死 因子 
(TNF) 是 两 种 主要 的 促 炎 因子 。 两 种 细胞 因子 作用 相似 ， 
均 可 激活 内 皮 细胞 ,上 调 中 性 粒 细胞 ,促进 单 核 巨 只 细胞 分 
化 成 炎症 细胞 。 此 外 ,循环 中 IL-6、1L-18 水 平 上 升 也 提示 
肾脏 病变 的 活动 和 进展 。 

2. 抗 炎 因 子 与 肾脏 病 ” 白 细胞 介 素 -4、10、13(IL-i、 
IL-10、I1-13) 均 可 由 Th2 细胞 分 泌 , 上 述 抗 炎 因 子 分 别 通 
过 降低 巨 只 细胞 活性 、 抑 制 系 膜 细胞 I-1 和 TNF-a 产生 
等 机 制 参与 免疫 调节 并 发 挥 其 抑制 炎症 的 作用 。 

3. 过 氧化 脂 质 体 增殖 激活 受 体 -Y (PPAR-Y ) ”属于 术 
受 体 超 家 族 转录 因子 ,体内 实验 结果 表明 PPAR-Y 在 多 种 器 
官 中 具有 抗 增生 , 抗 炎症 的 效应 。 在 肾脏 疾病 的 动物 异 a 
证 实 PPAR-Y 活化 后 具有 降低 蛋白 尿 、 

4. 黏附 分 子 在 肾 小 球 肾炎 的 发 病 过 程 中 , 免疫 纪 
可 借助 细胞 表面 的 黏附 分 子 而 与 同类 细胞 .血管 内 皮 细 胞 
及 匈 细 胞 等 甜 附 作用 .从 而 形成 免疫 组 
损伤 。 细 胞 间 黏 附 分子 QICAM) 为 细胞 表面 单 链 跨 腊 
白 。 炎症 介 质 1-la、1L-1B、TNF-a、 TNF-8 及 IFN: 
刺激 肾 小 球 系 膜 细胞 、 肾 小 管 上 皮 细胞 、 肾 小 球 血 管 
胞 和 上 皮 细 胞 表达 ICAM- I 。ICAM-I 除 到 介子 痰 ; 
白细胞 莫 附 、 迁 移 作 用 外 、， 原 弟 旦 、T 细胞 活化 及 
全 细胞 细胞 村 作用 。 各 千本 条 附 分 子 (VCAM- 1 ) 为 细 
胞 表面 质 如 IL-1、TNEF-a 及 IL 
血管 i I 胞 、 时 细胞 、 肾 小 管 上皮 细胞 太 
某 些 组 织 的 巨 网 细胞 表达 VCAM- 工 。VCAM 
细胞 跨 内 皮 移行 等 慕 附 作用 外 . 男 有 传递 信息 和 辅助 了 
胞 活化 等 功能 。 

5. 超 氧 化 合 物 ”主要 来 自 于 中 性 六 细胞 、 闪 
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肾 小 球 细胞 .其 介 导 的 致 病 机 制 为 :@ 损 伤 DNA 碱 基 和 脱 
氧 核糖 核酸 。@ 损 害 蛋 白质 上 糖 基 及 多 聚 裙 成 分 。@ 与 生 
物 膜 内 脂 质 系统 中 的 多 价 不 饱和 脂肪 酸 结 合 ,引起 脂 质 过 
氧化 .细胞 膜 功 能 受 损 及 细胞 器 功能 改变 。@ 增 加 GBM 
对 蛋白 酶 损伤 的 易 感性 ,加速 GBM 的 降解 ;影响 肾 小 球 内 
环 核 萌 酸 及 (或 ) 前 列 腺 素 的 代谢 。@ 与 许多 细胞 内 酶 的 琉 
基 共 价 结合 使 酶 失 活 而 导致 组 织 损 伤 。 

6. 前 列 腺 素 和 血栓 素 ”前 列 腺 索 和 血栓 素 都 是 花生 
”四 燃 酸 的 代谢 产物 ,但 项 者 的 生物 作用 相反 。 前 列 腺 素 的 
出 主要 作用 为 抑制 血小板 凝集 ,使 已 形成 的 血小板 栓 子 解 聚 
用 并 扩张 血管 。 而 血栓 素 则 具有 较 强 的 诱导 血小板 凝集 、 促 
进 血小板 释放 的 作用 。 可 诱导 白细胞 趋 化 ,并 导致 动脉 平 
滑 肌 收缩 ,降低 肾 小 球 滤 过 率 。 正常 情况 下 ,前列腺 素 与 血 
窒 素 维持 动态 平衡 ,任何 因素 导致 该 系统 失衡 都 将 引起 一 
系列 损伤 反应 。 

7. 其 他 肾脏 损伤 常 伴 有 纤维 蛋白 沉积 .血小板 聚 
集 , 导 致 肾 小 球 内 凝血 ,加 重 肾脏 损害 。 纤 维 蛋白 在 肾 小 球 
毛细 血管 腔 及 鲍 曼 变 内 积 凤 可 能 与 新 月 体形 成 及 肾 小 球 便 
化 有 关 。 此 外 ,内 皮 索 (ETs) 和 肾 素 - 血 管 紧 张 素 - 醛 固 因 系 
统 激 活 、 脂 质 代谢 异常 、 肾 小 球 的 血 流 动力 学 改变 在 肾炎 的 
进展 中 也 起 了 重要 的 作用 。 

(三 ) 影响 肾 小 球 疾病 进展 的 因素 

1. 疾病 本 身 和 非 免疫 因素 介 导 的 肾 损害 的 继续 进展 
某 些 诱因 如 上 呼吸 道 感 染 后 诱发 肾 小 球 活 动 性 病变 ,导致 
性 小 球 浊 过 功能 减退 。 此 时 病理 常 表现 为 肾 小 球 系 膜 细 胞 
增生 ,中 怕 i 胞 溪 润 .细胞 新 月 体形 成 以 及 肾 间 质 各 类 细 
胞 片 状 或 弥漫 性 浸润 等 活动 性 病变 。 患 者 如 得 到 及 时 和 正 
全 的 治疗 .可 延缓 疾 病 进 展 ,改善 预后 。 某 些 急 进 性 肾 小 球 
肾炎 时 期 ,或 活动 性 肾 小 球 肾 炎 伴 血 肌 栈 轻 .中 度 升 高 , 易 
误诊 为 鸯 性 肾炎 有 拟 质 血 症 期 而 未 得 到 及 时 诊治 , 肾 小 球 细 
胞 性 新 月 体 可 在 儿 天 内 转变 为 纤维 化 新 月 体 , 肾 小 管 间 质 
大 其 炎症 汉 润 亦 可 快速 进展 至 纤维 化 ,致使 病情 慢性 化 ,最 
终 转 化 为 进 性 ff 本 

2. 高 血压 ”多 数 原 发 性 肾 小 球 疾病 在 病程 早期 或 病 
征 发 展 阶 段 可 出 现 不 同 程度 的 高 血压 ,如 血压 控制 不 佳 则 
可 加 速 必 小 球 人 硬化 和 办 小 动脉 硬化 ,例如 不 少 患 者 在 一 次 
剖 血 压 危 象 后 发 展 为 碌 每 症 。 故 控制 高 血 计 是 保护 肾 功 能 
重 此 措施 ， 

3. 重型 肾病 综合 征 ” 主 型 肾病 综合 征 未 能 控制 时 ,党 
匈 引 起 好 小 球 滤 过 功能 减退 , 原 : 亿 严 重水 肿 引 起 有 效 
页 容量 不 是 ;名 严重 低 玲 自在 症 引起 肾 间 质 水 肿 ; 名 长 期 大 
让 生 让 灰 可 加 重 必 损 和 4 次 脂 血 症 , 特 别 是 高 胆固醇 血 症 
可 和 制 激 并 小 球 系 膜 增生 ,是 质 增 多 和 嗓 小 球 人 硬化， 

4 药物 肾 毒 性 加 重 肾 间 质 损害 ”各 种 药物 的 长 期 应 
于 -如 用 于 泪 少 售 自 尿 的 呆 哄 美 于 ,作为 免疫 抑制 剂 的 环 地 
未 天 他 亲 大 导 可 导致 俑 小 管 问 质 或 血 答 的 病变 ;长 期 应 用 
香 展 乃 :可 上 庆 重 合并 几 药 的 芭 豆 慎 ;长程 冉 露 醉 涌 疗 可 导 丝 
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5. 高 凝 状态 和 肾 静 脉 血栓 形成 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 
的 免疫 发 病 机 制 可 激活 凝血 系统 ,促进 血液 凝固 、 肾 内 纤维 
素 沉 积 及 血小板 凝集 ,导致 愉 小 球 滤 过 率 下 降 。 此 外 , 肾 功 
能 不 全 时 血清 尿 激酶 浓度 降低 亦 影 响 纤 溶 酶 原 激活 ,致使 
己 沉 积 在 肾 小 球 内 和 肾 小 血管 内 的 纤维 蛋白 裂解 减少 ,各 
种 增生 性 肾 小 球 肾炎 常 伴 有 明显 的 纤维 蛋白 沉积 。 微小 病 
恋 、 腊 性 肾炎 伴 肾病 综合 征 患者 的 肾 静 脉 血栓 形成 发 生 率 
占 20%% 一 35%%。 

6. 感染 肾病 综合 征 患者 的 低 蛋 白 血 症 、 免 疫 抑制 齐 
治疗 患者 的 免疫 力 低下 ,容易 并 发 呼吸 道 和 泌尿 道 感染 ,六 























可 诱发 急性 间 质 性 肾炎 ,加 重 肾 损 宕 ; 治疗 重症 感 
染 时 无 法 避免 的 肾 毒 性 抗 感 染 药物 使 用 ; 此 外 ,泌尿 道 感染 


亦 可 加 重 肾 功能 损害 。 
7. 过 度 疲劳 部 分 患者 在 隐 媒 病程 中 或 已 患 有 肾 疾 
未 引起 重视 ,过 劳 后 病情 进展 ;此 外 ,精神 因 素 在 疾病 进展 
中 亦 起 重要 作用 。 ee 
原 发 性 肾 小 球 疾病 中 者 出 现时 功能 减退 ,特别 是 首 次 发 
生 血 员 栈 升 高 ,应 积极 寻找 原因 ,及 时 治疗 , 常 可 使 疹 小 球 小 
过 功能 部 分 或 完全 逆转 ,并 在 相当 时 期 内 保持 良好 肾 功 能 。 





【临床 表现 】 





见 的 临床 表现 包括 肾 胜 疾病 本 身 


让 呈 
的 表现 及 肾 功 能 减退 后 引起 各 系统 并 发 症 的 表现 ,这 些 表现 






可 以 是 症状 ,体征 和 实验 室 及 影像 学 检查 异常 ,包括 尿 色 异 
常 , 康 泡 沫 增多 、 尿 全 异常 .排尿 异常 :水肿 、 腊 酸 腊 痛 乏力 、 
贫血 .高 血压 ,精神 神经 异常 等 。 肾 小 球 病变 党 以 其 种 临床 
综合 征 或 症候 群 的 形式 出 现 ,各 种 临床 综合 征 或 证 候 任 有 共 
各 自 的 特点 ,但 相互 之 间 可 能 有 重 养 。 同 一 种 临床 综合 征 可 
能 发 生 于 不 同 病 理 类 型 的 最 小 球 疾病 ,同一 种 病理 类 型 的 半 
小 球 奖 病 也 可 表现 为 不 同 的 临床 综合 征 ( 表 1961)。 

















综合 


表 19-6-1 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 的 常见 临床 综合 征 
名 称 


所 性 肾炎 综 

合 征 伴 有 水 肿 和 高 血 讨 

急 进 性 消炎 ”急性 起 病 , 籽 功能 进行 性 减 迟 , 常 华 有 少 

综合 征 尿 .血尿 .高 血压 和 水 肿 , 可 在 儿 天 、 儿 周 
或 几 个 月 内 发 展 为 肾 衰 疯 


起 病 隐 艾 ,病程 完 长 ,有 不 同 程度 的 贷 白 





慢性 肾炎 综 





合 征 尿 和 血尿 , 可 有 水 肿 、 高 血 讨 和 不 同 程度 
的 肾 小 球 滤 过 功能 减退 
中医 性 崩 炎 ”无 症状 性 的 轻 诬 副 白 尿 和 (或 ) 血尿 或 音 


wy 
综合 征 


纯 肉 上 腿 或 锁 下 血尿 , 必 功 能 正常 

大 量 鼻 白 尿 ,24 小 时 屎 蛋 自 二 3.5g/d, 低 
蛋 自 血 症 ,血浆 白 熏 自 低 于 30g 1 明显 水 
有 种 和 高 脂 血 症 





1 让 四 
各 病 综 合 征 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 [二 二] 
肾脏 疾病 的 诊断 一 般 包 括 定位 (解剖 ) 诊 断 、 病 因 诊断 、 人 等， 下 一 
临床 诊断 ,病理 诊断 、 功 能 诊断 等 五 个 层次 。 原 发 性 肾 小 球 | Ee 
疾病 的 临床 诊断 主要 按照 临床 综合 征 或 症候 群 来 进行 诊 Y 
断 。 原 发 性 肾 小 球 疾病 的 病理 诊断 主要 包括 病理 类 型 和 病 是 可 有 邻近 部 位 出 血 污染 尿 标本 
理 分 级 或 分 期 ;功能 诊断 主要 涉及 肾 小 球 滤 过 率 评价 .如 |s | 
果 肾 小 球 滤 过 率 下 降 , 还 需要 明确 是 急性 捉 或 是 慢性 ,及 其 一 一 | 真性 血尿 假 性 血尿 
病因 。 急 性 肾 损伤 和 慢性 肾脏 病 均 需 按 肾 功 能 减退 程度 进 | J | We 
行 分 期 。 泌尿 系统 疾病 全 身 出 血性 疾病 ya 
在 鉴别 诊断 方面 需要 注意 的 是 :临床 上 对 单纯 血尿 或 ns 
少 世 姨 自 秸 , 凡 全 将 外 和 - : 
少 全 强 白 尼 诊 断 为 A 加 谨慎 ,以 免 将 外 科 人 
或 其 他 疾病 引起 的 无 症状 尿检 异常 误诊 为 隐匿 性 肾炎 ;其 证 车 
次 , 原 发 性 悄 小 球 疾病 的 病理 类 型 可 以 由 多 种 继 发 性 疾病 + 
肾 小 球 源 性 其 它 原 丽 而 碌 疝 请 小 管 、 
所 致 。 因 此 ,临床 上 即使 明确 了 病理 诊断 , 仍 需 系 统 排 除 继 皮 小 球 源 性 血尿 疝 质 、 背 去 .输尿管 及 下 
发 性 病因 ;对 于 无 病理 资料 的 病例 ,血尿 .蛋白 尿 、 肖 功能 站 ! 疾病 





退 的 诊断 和 病因 鉴别 是 原 发 性 肾 小 球 疾病 诊断 与 鉴别 诊断 ET 
中 最 常见 的 三 个 内 容 。 血 尿 和 蛋白 尿 的 诊断 和 鉴别 诊断 方 de 一 -一 
法 见 图 19-6-3 和 图 19-6-4。 肾 功能 减退 是 各 种 肾脏 疾病 发 
展 于 严重 阶段 的 表现 ， 临床 诊断 首先 应 间 别 是 急性 慢性 抑 
: 情 脏 病 基础 上 的 急性 加 重 , 仍 然 可 以 从 病史 ,体检 
和 实验 室 及 影像 学 检查 三 个 方面 着 手 展开 。 


【 肾 小 球 疾病 的 分 类 与 病理 诊断 】 
目前 国际 上 常用 的 肾 小 球 疾病 分 类 方法 多 根据 病 
理 改 变 进行 分 型 。 鉴 于 我 国 部 分 地 区 尚 开展 肾 
活 组 织 病理 检查 , 故 哲 时 保留 原 发 性 最小 球 疾病 的 临床 
分 型 。 


图 19-6-3 血尿 诊断 与 鉴别 诊断 流程 











(一 ) 临床 分 型 
1. 肾炎 综合 征 (nephritic syndrome) 
(1) 急性 肾 小 球 肾 炎 。 
(2) 快速 进展 性 肾 小 球 肾 炎 
(3) 慢性 肾 小 球 肾炎 。 

2. 肾病 综 
3. 无 症状 性 和 蛋白 尿 和 (或 ) 血尿 (asymptomatic pro- 








合 征 (nephrotic syndrome) 。 





尿 蛋 白 增 多 
是 


是 否 有 其 它 血 液 、 脓 液 、 黏液 污染 尿 标本 | 


将 


真性 蛋白 尿 假 性 蛋白 尿 


尿 蛋 白 定 世 



































过 4 
1.5g/24b 及 以 上 1.5g/24h 以 下 上 一 一 Tamm-Horsfal 蛋 扬 


尿 蛋白 成 分 及 分 子 生 组 织 狂 得 白 隶 
























































党 


2 
和 ,如 血红 和 蛋白、 肌 红 蛋白 、 
ES 4 掉 中 相应 鼻 百 水 平 亦 升 高 


| | 


人 小 球 疾病 注册 性 作 白 永 | 





小 分 子 为 主 .如 B: 微 球 蛋 
自 、Q- 微 球 借 白 等 
































小 管 间 从 小 管 闻 质 疾病 | 














图 19-6-4 ”蛋白 尿 的 诊断 与 鉴别 诊断 
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teinuria with or without hematuria) 。 

{二 ) 病理 分 类 ”肾脏 疾病 的 病理 诊断 是 临床 诊断 必 
要 而 有 益 的 补充 ,有 时 也 是 确诊 的 唯一 方法 。 对 于 肾 小 球 
疾病 的 诊断 ,一 般 情况 下 都 必须 有 病理 诊断 和 分 型 或 分 类 ， 
后 者 对 评估 病情 、 制 订 治疗 方案 ,判断 驴 后 起 到 关键 作用 。 
某 一 种 临床 综合 征 或 症候 群 可 以 表现 为 多 种 病理 分 类 , 某 
一 种 病理 分 类 也 有 可 能 来 自 于 多 种 原 发 性 或 继 发 性 肾脏 

1, 肾 小 球 疾病 的 基本 病理 改变 ”主要 包括 增生 和 硬 
化 。 其 中 增生 是 指 细 胞 的 增生 ,累及 的 细胞 包括 系 膜 细 胞 、 


| 毛细 血管 内 皮 细 胞 和 肾 小 厢 壁 层 上 皮 细 胞 。 硬 化 是 指 肾 小 


球 系 膜 的 细胞 外 基质 增加 ,使 系 膜 区 增 宽 。 

2. 肾 小 球 疾病 病理 分 类 ”分 类 的 基本 原则 是 依据 基 
本 病变 性 质 和 病变 累及 的 范围 。 病 变 累 及 范围 首先 按照 病 
变 累 及 的 悄 小 球 的 比例 分 为 局 灶 利 弥漫 ,局 灶 指 病变 肾 小 
球 数 占 总 肾 小 球 数 的 比例 二 50% ,弥漫 指 病变 累及 肾 小 球 
比例 宇 50% ;然后 按照 病变 累及 的 毛细 血管 祥 比 例 分 为 节 
段 和 球 性 , 节 段 指 病变 血管 祥 占 某 个 肾 小 球 血 管 祥 总 数 的 
比例 二 50%, 球 性 指 病 变 累 及 血管 福 比 例 宇 50% 。 

(1) 微小 病变 型 肾病 (minimal change glomerulone 
phropathy) 。 

(2) 局 灶 节 段 性 肾 小 球 病变 (focal segmental glomerular 
lesions) ,包括 局 灶 节 段 性 悄 小 球 硬化 症 (focal segmental glo- 
merulosclerosis,FSGS) 和 局 灶 性 肾 小 球 肾 炎 (focal glomeru 
lonephritis) 。 

(3) 弥漫 性 肾 小 球 肾炎 (diffusive glomerulonephritis) 

1) 膜 性 肾 小 球 肾 炎 ( 膜 性 肾病 ) (membranous ne- 
phropathy,MXN ) 。 

2) 增生 性 肾 小 球 肾 炎 (proliferative glomerulonephri- 
tis) :D 系 膜 增 生性 肾 小 球 肾炎 (mesangial proliferative glo- 
merulonephritis) .包括 IgA 肾病 (IgA nephropathy); @ 毛 
细 血 管内 增生 性 背 小 球 尼 炎 (endocapillary proliferative 
glomerulonephritis) ; 父系 膜 毛细 血管 性 肾 小 球 肾炎 (mesan 
giocapillary glomerulonephritis) ,包括 膜 增生 性 肾炎 (mem- 
branoproliferative glomerulonephritis, MPGN) 本 型 和 型 型 ; 


亿 敏 密 物 沉积 肾 小 球 肾炎 (dense deposit glomerulonephritis) ， 


又 称 腊 增生 性 肾炎 下 型 ;到 新 月 体 性 肾 小 球 懈 炎 (crescentic 
glomerulonephritis) 。 
3) 征 化 性 最 小 球 痛 炎 ( sclerosing glomerulonephri- 
iis) 
人) 坟 分 类 好 小 球 籽 炎 (unclassified glomerulonephri- 
LS) 
原 发 性 籽 小 球 疾病 临床 表现 与 病理 分 击 之 间 也 有 -一 定 
的 联系 .如 以 肾病 为 临床 表现 的 病理 类 型 主要 为 微小 病 
稚 . 腊 性 肾病 或 局 灯节 段 星 小 球 硬 化 ;以 肾炎 为 表现 的 病理 
则 以 系 膜 增生 竹 或 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 最 为 常见 ;以 
和 件 身 尿 , 售 犁 尿 为 临床 表现 者 ,多 见于 系 膜 增生 和 局 





上 







灶 节 段 增生 性 肾 小 球 肾炎 。 各 类 型 肾 小 球 疾病 患者 可 出 现 
相同 的 临床 表现 ,但 其 病理 改变 可 以 不 同 ,有 时 出 现 同一 病 
理 改 变 又 可 有 不 同 的 临床 表现 或 不 同 的 病因 ,而 同一 病因 
也 可 引起 不 同 的 病理 类 型 。 此 外 , 原 发 性 肾 小 球 疾病 临床 
表现 有 时 与 病理 类 型 亦 可 不 一 致 ,如 临床 表现 较 重 而 病理 
类 型 相对 较 轻 ,反之 ,病理 类 型 较 重 而 临床 表现 并 无 明显 加 
重 。 故 原 发 性 肾 小 球 肾炎 的 病理 诊断 应 与 其 临床 表现 及 实 
验 室 检 查 相 结合 判断 ,才能 较为 全 面 了 解 某 一 悄 小 球 崩 炎 


治疗 原则 了 

(一 ) 一 般 治 疗 任何 活动 指标 包括 明 显 血 尿 、 蛋 白 
尿 \ 水 肿 或 严重 高 血压 ,或 肾 功 能 短期 内 变化 , 均 应 休息 。 
内 小 球 肾炎 稳定 期 ,患者 无 水 肿 高 血压 , 贤 功 能 正常 . 仅 有 
轻微 血尿 或 蛋白 尿 者 ,可 以 一 般 活动 ,酌情 从 事 轻 微 Cc 作 ， 
但 要 预防 感染 ,切忌 劳 畸 , 勿 使 用 对 肾脏 有 有 作用 的 药 
物 , 并 密切 动态 随访 。 对 近期 内 发 现 籽 功能 损 害 患 者 ,特别 
是 原先 肾 功能 正常 者 应 休息 ,有 条 件 者 应 住院 进一步 诊治 。 
有 水 肿 和 高 血压 者 应 控制 钠 盐 振 人 (每 月 2 一 38) ,无 水 肿 
及 高 血 讨 , 肾 功能 正常 者 不 必 限 制 钠 盐 摄 和 人 。 大 量 绰 白质 
丢失 , 肾 功能 正常 者 , 宜 补 充 生物 效 价 高 的 动物 蛋白 质 ,如 
鸡蛋 ,牛奶 , 鱼 类 和 盖 肉 等 。 已 有 性 功 能 减退 者 (内 生 肌 硬 
清除 率 <30ml/min) ,蛋白 质 酌情 适量 限制 在 0.4 一 0.6 g/ 
kg, 并 和 辅 以 口服 氨基 酸 oa- 前 酸 治 疗 。 

(二 ) 利尿 药 的 合理 应 用 肾 性 水 肿 常用 的 利尿 药 为 
福利 尿 药 ,包括 呐 塞 米 ( 速 尿 ) 和 布 美 他 尼 门 尿 胺 ), 疗 效 不 
明显 时 可 加 用 洲 钟 利尿 药 ,以 蝶 内 酶 为 宜 ;渗透 性 利 碾 药 ， 
如 甘 夏 醉 只 限于 严重 水 肿 、 上 述 药物 无 效 时 ,并 应 注意 剂 世 
与 用 药 天 数 。 对 顽固 性 水 肿 者 有 时 联合 使 用 祥和 
唉 类 和 湾 印 利尿 药 同时 阻 断 允 祥 升 支 厚 壁 彼 和 运 端 小 管 对 
钠 的 重 吸 收 ,有 时 产生 明显 的 利尿 效果 。 浓 功能 减退 少 适 
全 选用 祥 利尿 药 如 哮 塞 米 ( 鼠 用 依 他 尼 酸 ?为 家 ,此 时 ' 吐 噬 
类 利尿 效果 欠 佳 , 注 钾 利尿 药 长 期 使 用 有 引 直 高 钟 忆 证 之 
所 ,应 慎 用 。 新 型 利尿 药 托 拉 在 钾 的 影响 较 小 ,但 
费用 相对 品 贵 。 利 尿 药 的 使 用 应 采用 短期 或 问 砍 用 药 为 
和 守 , 以 避免 过 度 利尿 造成 血 容量 不 足 和 长 期 用 药 对 避 脏 的 
毒性 作用 ,以 及 加 重水 .电解 质 率 乱 和 酸 碱 乎 衡 失调 ;此 外 ， 
各 种 利尿 药 尚 有 各 自 不 同 的 副作用 ,如 听力 减退 、 疝 尿酸 和 
症 ` 懈 丰 症 , 痛 功能 减退 和 渗透 性 肾病 等 。 用 药 期 问 ， 特别 
对 老年 患者 ,要 注意 观察 病情 变化 .密切 监测 血 电解 质 . 及 
时 调整 剂 盟 、 用 法 或 停 药 ,出 现 疗效 的 同时 注意 防止 而 
作用 。 

(三 ) 糖 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 的 合理 使 用 “点 发 性 
轰 小 球 肾 病 , 急 进 性 肾炎 早期 和 部 分 慢 账 肾 小 球 痛 炎 ( 蛋 性 
肾炎 . 膜 增 生性 肾炎 其 硅 部 分 局 灶 节 段 性 
特别 是 伴 有 肾 间 质 明 显 炎 症 细 胞 浸润 
大 及 (或 ) 其 他 免疫 抑制 剂 的 涌 疗 。 册 于 
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此 类 药物 的 不 良 反 应 和 副作用 ， 选用 时 溪 严格 掌握 适应 证 、 
用 法 与 用 量 ,慎重 权 衔 药 效 与 治疗 风险 。 

1. 糖 皮质 激素 (简称 激素 ) 有 抗 炎 和 免疫 抑制 作用 ， 
ey 性 炎 性 渗 出 .稳定 溶 酶 体 膜 ,降低 毛细 血管 通 透 性 

减少 尿 蛋白 漏出 ,抑制 IL-2、IL-6 和 TNF-a 等 细胞 因子 

ee 0 制 慢 性 炎症 中 的 增生 反应 ,降低 成 纤维 细胞 活性 

减轻 组 织 修复 所 致 的 纤维 化 。 此 外 , 它 尚 可 抑制 核 因子 xB 
活性 , 阻 断后 者 进入 细胞 从 而 抑制 外 基因 激活 .使 细胞 因子 
及 炎症 介质 的 合成 和 分 泌 减 少 ,起 到 免疫 抑制 效应 。 激 素 
还 可 抑制 抗体 生成 ,诱导 产生 一 类 抑制 炎症 的 调节 蛋白 如 


脂 皮 素 等。 
目前 临床 上 常用 激素 的 制剂 有 中 效 的 滩 尼 松 ( 在 体内 
转化 为 皮质 醇 疡 生活 性 ) ,小 尼 松 龙 和 申 淡 尼 龙 等 ;长 效 如 





地 骞 米松 等 。 后 者 因 注 钠 明 显 . 目 前 已 较 少 用 。 激 素 可 经 
胃 肠 道 迅 速 吸收 ,其 口服 吸收 速度 与 激素 脂 深度 成 正比 , 故 
片 剂 为 最 常用 的 剂型 。 四 泌 尼 龙 血浆 半衰期 为 2. 3 一 4 小 
时 。 皮 质 激素 的 用 法 和 用 量 各 树 一 帜 。 不 同类 型 原 发 性 肾 
小 球 疾病 和 不 同 病 理 改变 对 激 玉 反应 不 一 ， ae 
适 贷 、 因 人 而 异 的 个 体 化 用 药方 案 。 适 时 是 指 及 时 、 尽 早 用 
药 , 并 择机 减 量 ,适量 是 指 依 据 患 者 年 龄 病情 ,病理 改变 严 
pe .病程 长 短 和 既往 用 药 的 疗效 ,条 身 状 况 评估 
定 , 既 要 考虑 有 效 剂 芋 叉 要 训 锡 过量, 临 床 阁 
激素 治疗 后 
或 有 明 ee 改善 ,或 未 见 疗 站 时 邯 发生 闫 和 
或 因 长 期 用 药 导致 股 
。 因 此 ,强调 边 治疗 边 调整 用 基 的 个 体 
党 效 性 利安 全 性 。 
: 病 时 ,用 法 与 用 量 不 完全 一 
致 。 -并 记 人 慕 用量 的 条 剂量 为 "生计 尼 格 六 居 要 
按 每 月 0.5 一 1.0mg/kg, 层 起 1 次 口服 为 家 ;四 甲 小 尼龙 按 
重 每 日 0.4~0.8mg/kg, 用 法 同上 。 申 沁 尼 龙 静 脉 滴 注 
突 小 球 肾炎 、 急 进 性 肾 小 球 虹 炎 早期 ,或 
度 水 肿 影 响 胃 肠 道 吸收 患者 。 剂 量 在 80 一 240mg d， 



































! 于 商 度 
3~7 天 ;而 冲击 治疗 应 严格 掌 提 适应 证 .多 用 于 治疗 细胞 





型 新 月 体 星 炎 ,齐全 为 480mg/d,3 一 5 天 。 es 
Sa 减 旺 宜 民 . 疗 程 相对 延长 , 勿 突然 停 药 。 站 
各 和 维持 基 视 不 同类 型 及 治疗 反应 而 定 。 吉 玉 居 尖 国 

Re TXN)、 太 只 由 
他 免疫 抑制 剂 .但 任何 侈 
者 的 全 身 情况 和 对 治疗 的 页 
人 













层 适 村 起 







,慎重 衡量 利 县 。 上 前 多 主 
人 应 用 以 增强 疗效 ,减少 毒性 作用 。 

一 种 烧 化 齐 , 它 在 体外 无 活性 , 进 
苦水 解 为 醛 磷 酰胺 .再 转 织 中 
作用 。CTX 可 非 选 择 性 抑制 工程 


引 儿 种 药物 





小 剂 生 联合 
2. 环 磷 酰 胺 (CTX) 


人 体内 









肝脏 Ps 


第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 


BB 淋巴 细胞 .药物 对 BB 淋巴 细胞 的 抑制 作用 强 于 工 淋 巴 细 
旋 , 帮 对 抗体 的 抑制 作用 较 强 。 在 原 发 性 尝 小 球 疾病 治疗 
中 ,CTX 适用 于 :全 对 激素 产生 依赖 或 持 抗 的 原 发 性 辟 小 
和 有 具 
体 用 法 与 用 量 详 见 本 篇 第 七 章 第 一 节 * 系 统 性 红斑 狼疮 肾 
损害 ”。 目 敌 虱 攻 上 放电 帮 昧 隆 身 或 洒 者 认 着 为 主导 
口服 片 剂 。 一 般 成 人 常用 量 为 1. 5 一 2. 5mg/kg. 每 日 或 隔 
日 静 注 次 ,总 量 8 一 10g。 和 静脉 冲击 治疗 ,剂量 为 每 次 8 一 
15mg/kg, 每 珊 3 一 4 周 1 次 ,总 量 同 上 。 首 次 冲击 剂量 以 
he 为 宜 .密切 随访 血 象 细 胞 及 副作用 。 常 见 不 | 














反应 为 增加 感染 易 感 性 、 血 象 细 胞 减少 特别 是 血 白细胞 | | 


a 1 血性 腾 胶 炎 、 脱 发 .性 功能 抑制 。 此 外 ,了 孕 
妇 尽 用 CTX, 因 它 有 致 突变 或 致 畸形 作用 .可 引起 胎儿 死 
亡 或 先天 性 畸形 。 多 数学 者 认为 静脉 冲击 治疗 配合 小 剂 是 
激素 联合 治疗 可 提高 疗效 和 减少 不 良 反应 发 生 。 

3. 环 孢 察 A 涡 度 选择 性 抑制 工 辅助 细胞 .小 剂 旺 可 
封闭 淋巴 细胞 上 的 白细胞 介 素 工 的 受 体 , 而 大 剂量 则 可 抑 
和 制 白 细胞 介 索 开 的 释放 .从 而 对 致 敏 的 淋巴 细胞 增殖 .细胞 
毒性 工 细胞 和 卫 淋 巴 细胞 的 分 化 增殖 均 有 明显 抑制 作用 。 
在 原 发 性 肾 小 球 疾病 免疫 调节 治疗 中 , 环 孢 索 A 列 为 第 二 
线 治 疗 药物 , 主要 用 于 治疗 对 激素 依赖 或 持 抗 的 原 发 性 肾 
小 球 肾病 ( 微 小 病 变 ) 或 难 治 性 异性 党 病 ; 或 对 激素 和 环 磷 














酰胺 有 禁 的 原 发 性 浓 病 综合 征 。 但 对 嗓 小 球 滤 过 功能 
轻 度 减退 ; , 血 肌 本 六 221jemol/L(C2. 5mg/dl) 者 禁用 。 





起 始 剂 时 为 3. 3.0 一 5. 0mg/kg, 当 出 现 显 效 时 递减 剂量 ,每 次 
为 50 一 75mgy/d, 一 般 原 则 是 减 基 要 
2 入 的 不 良 反 应 为 : 

早期 主要 为 彤 小 管 损 
肾 间 质 z 和 化肥 中 伤 。 环 抱 索 从 
急性 肾 毒 性 尚 与 凤 血 流 基 下 降 有 关 , 其 曼 毒 4 
相 美 性 。 旱 期 停 药 后 大 部 分 患者 晴 功 能 可 逐渐 怕 
较 大 剂 电 用 药 淮 可 出 现 不 可 道 的 肾 小 管 
和 肾 小 en 硬化 等 。 加 肝脏 毒性 ;发 生 素 闫 
四 多 旦 剂 时 依赖 性 对 诛 有 乙 型 肝炎 患者 利用、 
肝病 活动 患者 ; es 一 般 加 用 或 
调整 民国 作用 但 丘 全 这 





减 25 一 50mg. 
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N FE 
.名 突然 0 


































不 良 反 应 、 焉 晤 、 此 外 用 
药 期 间 如 血 员 f .应 人 
药物 剂 是 .如 盘 肌 醋 持 _ 步 司 


找 肾 功能 减退 原因 。 
4. 吗 玲 麦 考 酚 酯 ”本 药 口服 后 迅速 分 解 为 有 活性 的 
棚 琴 皮 (MPA) .DT 服 后 6 一 12 小 时 达到 备 药 浓度 商 蜂 . 进 
食 可 使 MPA 浓度 降低 30%。MPA 可 有 有效 地 抑制 BT 淋 
巴 细 胞 的 会 成 和 增 第 ， 它 可 减少 细胞 因子 、 生 长 因 手 的 产 
生 , 从 南 扫 制备 管 平滑 肌 细 胞 增殖 ;对 肾 小 球 系 膜 细胞 增殖 
注 肾 小 球 -时 .在 药 党 
或 环 塌 索 A 治疗 或 疗效 父 佳 的 病 









亦 有 岂 显 抑制 作 用 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


例 。 临 床上 也 可 与 激素 及 (或 ) 环 孢 素 A 联合 应 用 于 治疗 
某 些 原 发 性 肾 小 球 疾病 引起 肾病 综合 征 病 例 , 达 到 协同 治 
疗 和 减轻 药物 不 良 反 应 的 目的 。 一 般 成 人 起 始 常 用 量 为 
1.5 一 2. 0g, 分 2 次 空腹 口服 ,出 现 疗效 后 可 逐渐 减 量 , 维 持 
量 为 0. 25 一 0. 5g/d。 疗 程 至 少 3 一 6 个 月 。 常 见 的 不 良 反 
应 为 :四 胃 肠 道 症 状 :出 现 腹 演 等 , 轻 度 者 无 须 减 药 或 停 药 ; 
也 感 染 :为 病毒 与 细菌 感染 等 ;四 少数 可 出 现 血 白 细胞 减少 
或 血小板 减少 , 停 药 后 可 自行 恢复 ;四 其 他 :少数 可 出 现 一 
mht hee 若 不 超过 正常 值 2 倍 , 且 无 血 

红 素 升 高 者 , 则 在 严密 观察 下 继续 用 药 或 剂量 减 半 , 若 不 
a 应 停 药 。 

5. 来 氟 米 特 ”活性 代谢 产物 可 抑制 喀 啶 从 头 合成 途 
径 .抑制 酷 须 酸 激酶 途径 ,从 而 发 挥 抗 淋巴 细胞 增殖 作用 。 
其 负荷 剂量 为 50 一 100mg/d, 连 续 3 天 ,维持 剂量 为 20 一 
30mg/yd。 常 见 副 作用 为 腹泻 .恶心 .脱发 .皮疹 .感染 及 肝 
酶 上 升 。 用 药 过 程 中 需 检测 肝 功 能 。 

6. 利 妥 昔 单 抗 用 于 也 细胞 滞 除 治疗 的 最 具 代 表 性 
药物 , 利 妥 昔 单 抗 是 采用 基因 重组 技术 研制 的 一 种 人 鼠 嵌 

合 性 单 克隆 抗体 ,能 特异 性 地 与 跨 膜 抗原 CD20 结合 。 后 
者 位 于 前 也 和 成 邹 B 淋 巴 细胞 的 表面 . 利 妥 六 单 抗 与 B 细 
胞 上 的 CD20 抗原 结合 后 ,启动 介 导 B 细胞 溶解 的 免疫 反 
应 。 该 药物 地 初 应 用 于 BB 淋巴 细胞 性 恶性 肿瘤 ,后 你 渐 应 
用 于 自 秧 免 疫 性 疾病 ,尽管 利 妥 昔 单 抗 不 作为 虹 小 球 y 
的 常用 药物 ,但 已 有 研究 报道 利 妥 普 
成 人 膜 性 悄 病 和 儿童 硬化 性 肾炎 

(四 ) 抗 高 血压 药物 的 应 用 ”在原 发 性 肾 小 球 疾病 中 . 
原 发 性 肾 小 球 肾病 和 隐 攻 性 肾炎 发 生 高 血压 较 少 ,主要 见于 
曼 性 肾 小 球 痛 炎 、` 急 进 性 肾炎 和 部 分 急性 肾 小 球 肾炎 ,对 有 有 
容重 负 衔 者 应 控制 钢 盐 拔 入 . 适 基 呐 赛 米 ( 速 尿 ) 并 根据 商 
血压 程度 加 用 B 受 体 阻 断 药 或 钙 持 抗 药 , 肾 性 高 血压 较 原 发 
性 疝 血 压 难 以 控制 .对 中 度 以 上 高 血 奈 往往 党 要 丙种 降 压 药 
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单 抗 治疗 可 用 于 治疗 



























联合 用 药 。 世 理 想 联 合用 药 是 血管 紧张 未 转化 蘑 抑 制药 
(ACEDE Ser 在 309pmol/L(3. 5mg/ ed pe ] 或 和 管 紧 









期 随访 Me 人 ee < SE eg :但 
水 玲 的 30% 或 者 出 现 高 印 血 症 , 宣 千 停 服用 ACET 和 ARB 
2 并 除 导 敏 Scr 和 血 钾 升 高 的 其 他 因素 。 对 有 急 进 
- 几 降 卜 时 ,以 选用 硝 善 钠 静 脉 滴 


: 限 为 日 的 。 
(五 ) 控制 感染 病灶 此 为 重 葛 :但 要 避免 使 用 肾 毒 性 








抗 生 孝 








- 状态 ， 微 中 \ 病 变 和 
j 区 发 es 形成 ， 笔者 其 全 应 用 于 
给 别 是 竺 期 使 用 可 降低 绕 自 永 并 有 政 善 肾 小 球 
滤 过 功能 的 作 有 帮 
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(七 ) 高 脂 血 症 的 治疗 原 发 性 肾 小 球 疾病 中 以 肾病 
为 主要 表现 者 (如 膜 性 肾病 、 微 小 病变 ) 常 伴 有 明 显 高 胆 固 
醇 血 症 和 高 甘油 三 酶 血 症 ,既往 认为 随 着 . |: 述 病变 控制 , 血 
清白 蛋白 的 升 高 ,高 脂 血 症 可 自行 缓解 或 恢复 正常 ,但 近 
10 多 年 国内 外 学 者 包括 复 恒 大 学 附属 中 山 医 院 肾 病 实验 
室 的 高 胆固醇 血 症 痛 毒性 动物 实验 均 达 成 共 k 识 ,高 胆固醇 
血 症 可 促使 肾 小 球 球 系 膜 细胞 增生 和 肾 小 球 硬化 ， ,因此 长 期 

目 ne 予 及 时 治疗 ,以 防止 心 

管 并 发 症 发 生 和 肾 损害 。 

原 发 性 肾 小 球 疾病 发 生 发 展 过 程 中 常 华 有 肾 小 球 滤 过 
功能 减退 , 它 是 目前 我 国 慢 慢性 野 训 竟 的 首位 病因 ,早期 诊 依 断 
和 及 时 干预 是 延缓 慢性 浓 病 进展 、 减少 尿毒 症 的 关键 措施 。 
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【概述 】 

无 症状 性 蛋白 尿 或 血尿 是 指 患 者 无 任何 临床 证 状 , 在 
常规 尿 液 检查 中 发 现 重 白 尿 或 镜 下 血尿 ,往往 是 早期 发 现 
肾 小 球 疾病 的 依据 。 由 于 各 个 国家 和 地 区 常规 尿 液 检查 的 
频率 不 同 , 敏 使 对 一 些 肾 小 球 疾病 (如 IEA 党 病 ) 发 病 尝 的 
报道 差异 很 大 。 在 我 国 ,目前 尚 天 对 普通 人 群 进行 大 规模 
的 屎 党 规 医 查 , 了 解 无 症状 蛋白 屎 或 上 和 在 尿 发 生 率 的 研究 报 
道 。 应 遂 步 开展 对 于 高 危 人 群 如 糖尿 病 襄 丰 压 、 心 脏 病 或 
有 痛 脏 病 家 族 由 患者 的 尿 液 乌 查 ,特别 ; 是 白 引 白灰 的 检查 ， 
以 期 早期 发 现 性 脏 疾 病 或 肾脏 疾病 的 高 危 因 求 。 




















〖 无 症状 性 镜 下 血尿 】 

无 症状 性 血尿 (asymptomatic aiematuria) 指 离心 尿 
(3000rpm 离心 5 分 钟 ) 镜 检 , 每 高 信 视野 红 细 腹 数 盖 2 个 
或 红细胞 三 10 又 10"7L。 

肾 小 球 性 镜 下 血尿 的 发 病 机 制 是 由 于 党 人 小 球 上 基底 腊 出 
现 征 小 候 裂 ,红细胞 受 机 械 境 压 漏 出 至 尿 此 | 腔 中 所 致 。- 
般 允 发 咎 在 系 膜 劳 区 基底 膜 , 在 有 系 膜 区 损伤 的 疾病 中 易 
于 发 生 。 由 于 挤 卜 及 肾 内 渗透 讨 改变 的 影响 : 灰 中 红细胞 
星 睛 形 。 但 当 大 量 红 细胞 漏出 或 岗 腿 血尿 时 :即使 是 党 小 
球 和 福 血 尿 - 红 细胞 也 可 为 均一 再。 














无 症状 性 镜 下 血尿 患者 光 任 何 临床 表现 ,往往 在 常规 
体检 中 发 现 。 可 见于 泌尿 系 结石 肿瘤 、 感 染 以 及 多 种 峭 小 
球 和 肾 小 管 - 间 质 疾病 等 多 种 疾病 。 国 外 文献 报道 人 群 中 
镜 下 血尿 的 发 生 率 约 5 站 一 6% ,在 校 学 生 约 为 4 经 ,但 多 数 
镜 下 血尿 与 尿 路 疾病 如 输尿管 膀胱 .前列腺 等 病变 相关 ， 
不 足 10% 的 血尿 是 肾 小 球 性 血尿 。 老 年 人 持续 镜 下 血尿 
则 需 考 虑 恶性 肿瘤 。 除 肿瘤 外 ,其 他 致 镜 下 血尿 的 原因 有 
创伤 ,代谢 性 疾病 如 高 锚 尿 症 ,血管 性 病变 如 肾 动 脉 梗死 、 
肾 药 脉 栓塞 , 训 性 病变 如 多 刘 涌 、 迟 质 眶 样 变 、 恬 质 海绵 肾 ， 
间 质 性 病变 如 肾 乳 头 坏死 、 肾 蔓 积 水 药物 性 问 质 性 肾炎 。 
儿童 无 症状 性 镜 下 血尿 中 , 约 15% 为 高 钙 果 症 、10% ~ 
15% 为 IgA 肾病 。 约 80% 的 儿童 和 10 中 一 20 汉 的 成 人 镜 
下 血尿 原因 不 明 。 

车 患者 明确 为 无 症状 性 肾 小 球 性 血尿 ,同时 无 蛋白 尿 、 
无 红细胞 管 再, 肾 功能 正常 , 则 最 常见 肾病 理 改 变 为 IgA 

底 膜 病 、 进 传 性 肾炎 ,也 有 部 分 患者 肾 组 织 学 表 
现 为 正常 的 肾 小 球 。 

无 症状 性 镜 下 血尿 的 评估 见 图 19-6-5。 
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蛋白 尿 (> 500mg/24b) 
异形 红细胞 或 红细胞 管 型 
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© a 一 一 
,白细胞 管 型 |>| 。 遍 丰 培养 血清 学 和 血液 学 
月 屎 ,白细胞 管 型 尿 哮 酸 细胞 和 机 册 省 
GBM 抗体 ,ANCA， 
Or 补体 水 平 , 冷 球 蛋 
白 电 泳 白 乙 肝 和 内 肝 血 
永 细胞 学 消 学 检查 VDRL， 
家 族 成 员 屎 检 HIV,ASLO 
24h 尿 钻 / 尿 酸 
Oy 六 和 
@| 逆行 肾 彼 造影 苔 活检 
IVP+/- 疹 脏 趋 声 | 或 动脉 影像 学 检查 i 
i 或 鸣 肿 穿刺 
Oy 
膀胱 镜 检 查 。 |*| ”活检 并 评估 
Oy 
星星 CT 打 描 >| 开放 情 活 检 | 
©y 
随访 ,定期 尿检 
19-6-5 血尿 评估 


【无 症状 性 蛋白 尿 】 
万 症状 性 蛋白 尿 Casymptomatie proteinuria) 是 指 轻 、 
中 度 蛋 白 尿 ,不 伴 明 显 症 状 。 可 见于 多 种 肾 小 球 和 肾 小 管 - 
间 质 疾病 ,以 及 浇 出 性 、 功 能 性 和 体位 性 得 白 飞 
正常 情况 下 , 痛 小 球 基 底 晓 存 在 电车 屏障 和 饥 械 慌 障 ， 
胆 庄 血浆 中 的 从 自分 手 瀑 出 









肾 小 球 的 内 皮 窗 和 孔 、 大 底 腊 





原 发 性 肾 小 球 疾病 


和 上 皮 侧 足 突 的 裂孔 膜 上 都 有 不 同 大 小 的 孔径 .形成 机 械 
屏障 ,阻止 分 子 量 之 150kDa 的 分 子 通 过 ,同时 血浆 分 子 的 
形状 不 同 也 影响 其 通过 机 械 屏 障 ,如 长 形 的 分 子 较 圆 形 的 
分 子 更易 通 过 基底 膜 的 机 械 屏障 。 电 荷 屏 障 主 要 由 肾 小 球 
基底 膜 内 外 朴 松 层 的 阴离子 位 点 (主要 是 硫酸 肝素 蛋白 多 
糖 ) 和 脏 层 上 皮 细 胞 表面 的 省 糖 蛋 白 构 成 。 电 和 荷 屏障 可 以 
阻止 分 子 基 70kDa 的 血浆 蛋白 从 基底 腊 滤 出 。 若 因 各 种 
原因 使 凤 小 球 的 电荷 屏障 或 机 械 屏障 受 损 . 则 尿 液 中 可 以 
出 现 不 同 分 子 量 的 蛋白 尿 , 此 为 峭 小 球 性 的 蛋白 尿 。 


第 六 章 











肾 小 管 重 吸收 摩 碍 也 是 产生 蛋白 尿 的 重要 原因 。 正常 | 7 


情况 下 ,一 些 低 分 子 的 蛋白 如 8 、B .ai- 微 球 蛋 白 可 以 从 肾 | ， 


小 球 滤 过 但 被 凤 小 管 上 皮 细 胞 重 吸 收 。 当 肾 小 管 上 皮 细胞 “一 一 


受 损 . 则 小 分 子 蛋 白 吸收 受阻 , 尿 中 出 现 低 分 子 的 小 管 性 蛋 
白 尿 。 

当 处 于 发 热 , 心 训 、 剧 烈 运 动 等 状态 下 ,部 分 人 尿 中 亦 
可 以 出 现 <1. 0g/d 的 少量 蛋白 尿 , 此 为 功能 性 蛋白 尿 。 此 
外 ,在 一 些 疾 病状 态 下 ,如 浆 细 胞 增生 性 疾病 时 ,体内 产生 
过 度 的 低 分 子 蛋白 如 轻 链 、 重 链 、 各 种 免疫 球 蛋 白 片 段 . 则 
尿 中 可 见 溢出 性 盘 白 。 

体位 性 蛋白 尿 多 见于 青少年 ,30 岁 以 上 者 少见 。 在 条 
息 平 上 状态 下 尿 中 无 蛋白 检 出 .但 直立 尤其 是 运动 后 .可 以 
出 现 尿 蛋白 ,一般 尿 蛋 白 量 二 1. 0g/d. 但 也 可 多 达 2. 0g/d。 
体位 性 蛋白 尿 具 体 原因 不 明 , 可 能 与 肾 小 球 血 流 动力 学 改 
变 或 主动 脉 、 肠 系 膜 上 动脉 压迫 左 肾 静 脉 相关 ,部 分 患者 可 
能 有 和 轻 度 的 肾 小 球 疾病 。 诊 断 体位 性 蛋白 尿 必须 平 由 8 小 
尘 的 尿 鼻 白 定 昌 二 50mg。 由 于 部 分 肾 小 球 疾病 患者 早期 
也 可 仪表 现 为 体位 性 得 白 尿 ,因此 对 于 诊断 为 体位 性 焉 和 白 
的 患者 每 年 应 重新 评估 患者 的 尿 蛋 白 定量 。 

无 症状 信和 白 尿 的 评估 见 图 19-6-6。 
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6~12 个 月 内 重新 






若 GFR 或 血压 异常 
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19-6-6 无 症状 蛋白 尿 评 估 














第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


【无 症状 性 蛋白 尿 和 (或 ) 血 尿 】 

无 症状 性 蛋白 尿 和 (或 ) 血 尿 (asymptomatic proteinuria 
with or without hematuria) 多 见于 肾 小 球 疾病 。 患 者 可 有 
严重 的 肾 小 球 损伤 、 高 血压 、 进 展 性 肾 功 能 减退 的 风险 ， 
但 也 有 患者 组 织 学 上 仅 表现 为 轻微 病变 。 对 于 无 症状 性 
蛋白 尿 和 (或 ) 血尿 患者 ,即使 尿 蛋白 在 0.5 一 1. 0g/24h， 
但 只 要 有 持续 镜 下 血尿 或 红细胞 管 型 ,都 是 肾 穿刺 的 
指 征 。 








【肉眼 血尿 】 

肾 小 球 性 的 无 痛 性 肉眼 血尿 通常 是 棕色 的 或 浓 茶 色 的 ， 
而 不 是 鲜红 色 的 ,一 般 也 没有 血块 。 需 要 与 其 他 棕色 尿 相 鉴 
别 , 如 血红 蛋白 尿 、 肌 红 蛋 白 尿 、 中 啉 尿 , 也 条 与 食物 色素 (如 
食用 甜菜 根 ) 药物 颜色 (如 利 福 平 ) 所 致 的 棕色 尿 相 鉴 别 。 
肾 小 球 性 肉眼 血尿 主要 见于 儿童 和 青年 ,40 岁 以 后 成 
人 较 少见 。IgA 肾病 是 最 常见 致 肉眼 血尿 的 肾 小 球 疾病 。 
肉眼 血尿 一 般 是 无 痛 性 的 ,但 也 可 伴 有 腰部 钝 痛 ,这 时 家 考 
虚 肾 结石 或 腰痛 血尿 综合 征 。IgA 肾病 的 肉眼 血 尿 一 般 是 
在 上 呼吸 道 感 染 后 1 天 至 数 天 内 出 现 ,由 此 可 与 急性 感染 
后 肾 小 球 肾 炎 相 鉴别 ,后 者 感 当 后 有 2 一 3 周 的 潜伏 期 才 出 
现 血尿 ,而 且 一 般 具有 其 他 肾炎 综合 征 的 特点 。 除 非 已 经 
明确 有 肾 小 球 肾炎 病史 ,否则 对 任何 年 龄 出 现 肉眼 血尿 的 





患者 , 均 应 进行 相应 的 尿 路 系统 的 愉 查 ,包括 膀胱 镜 的 
检查 。 
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第 三 节 急性 链球 菌 感染 
后 肾 小 球 肾 炎 
刘 红 ” 丁 小 强 
一 、 急 性 链球 菌 感 呈 后 
肾 小 球 肾 类 





成 染 后 性 省 \ 球 肾炎 (acute post sireptococeal 





lomerulonephritis, PSGN) ,简称 急性 肾炎 ,是 由 于 链球 菌 感 
染 后 诱发 的 急性 肾炎 综合 征 ( 血 尿 、 蛋 白 尿 、 水 肿 和 高 血 
压 ) ,可 伴 一 过 性 肾 功 能 损害 。 其 他 病原 微生物 如 细菌 、 病 
毒 及 寄生 虫 等 亦 可 致 病 ,但 临床 表现 - - 般 不 如 链球 菌 感染 
所 致 的 急性 肾炎 典型 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

发 病 机 制 :四 免疫 复合 物 沉积 于 肾脏 ; @ 抗 原 原 位 种 植 
于 肾脏 ;四 肾脏 正常 抗原 改变 ,诱导 自 身 免 疫 反应 。 

A 组 链球 菌 表面 的 M 蛋白 与 肾 小 球 成 分 存在 交叉 搞 
原 。 抗 肾 小 球 皮质 抗体 可 以 与 M 蛋白 中 的 6 型 和 12 型 起 
交叉 反应 ,而 抗 1 型 M 蛋 白 氨 基 端 的 抗体 可 以 与 肾 小 球 系 
弄 细 胞 的 骨架 蛋白 起 交叉 反应 。 近 年 来 ,在 PSGN 患者 肾 
组 织 的 沉积 物 中 提纯 出 两 个 主要 的 抗原 ， 一 个 是 晴 炎 相关 
血 纤维 蛋白 溶 酶 受 体 ,甘油 醚 3- 磷 酸 脱 氧 酶 (GAPDH)，, 另 
一 个 为 阳离子 链球 菌 抗原 , 即 阳离子 鼻 白 酶 链球 菌 致 热 性 
外 毒素 BCSPEB) 和 它 的 具 免 疫 原 :的 酶 原 (zymogen) 。 在 
急性 PSGN 患者 肾 组 织 中 已 经 鉴定 出 GAPDH 和 | SPEB， 
在 大 多 数 恢复 期 患者 的 血清 中 也 检测 出 这 两 种 抗原 的 搞 
体 。GAPDH 在 肾 小 球 中 产生 类 似 血 纤维 蛋 白 溶 酶 的 作 
用 ,表明 肾 小 球 局 部 的 直接 炎症 损伤 ,但 它 不 与 补体 或 免疫 
球 蛋 白 共 同 沉积 。 而 SPEB 与 补体 和 IgG 共同 沉积 ,提示 
免疫 介 导 的 肾 小 球 损伤 参与 疾病 的 发 生发 展 。SPEB 是 至 
今 唯一 提纯 的 链球 菌 致 病原 ,并 在 电镜 下 证 实 存 在 于 上 皮 
侧 驼峰 。 在 拉丁 美洲 将 及 中 欧 的 急性 PSGN 患者 疹 组 织 
中 只 发 现 SPEB 而 没有 GAPDH, 血清 中 也 只 发 现 SPEB 搞 
体 ,这 与 日 本 的 研究 不 尽 一 致 ,可 能 在 不 同 的 种 族 中 ,由 不 
同 的 链球 菌 片断 导致 

持续 的 链球 菌 感 染 产生 抗原 血 症 , 形 成 循环 免疫 复合 
物 .沉积 于 上 上 皮 侧 和 系 膜 ,触发 炎症 反应 ,激活 局 部 补体 ， 促 
进 中 性 炎症 细胞 和 单 核 巨 噬 细 胞 聚集 。 由 于 展 小 球 中 存在 
CDIT 淋 下 细胞 ,因此 存在 细胞 介 导 的 免疫 反应 。 细 胞 因 
子 和 血管 活性 物质 也 介 导 了 局 部 炎症 和 损伤 。 尿 中 MCT 
1 与 PSGN 急性 期 蛋白 尿 严 重 程度 相关 。 














【病理 】 

急性 期 肾脏 体积 常 较 正 常 增 大 ,病理 改变 为 弥漫 性 所 
细 血 管内 增生 性 肾 小 球 峭 炎 。 除 蜗 小 球 内 皮 细 胞 和 系 膜 细 
胞 增生 外 , 肾 小 球 内 可 见 较 多 炎 细 胞 浸润 ,主要 为 中 性 粒 细 
胞 和 单 核 细胞 , 哮 酸 细胞 和 淋巴 细胞 偶 见 。 部 分 毛细 血管 
福 可 见 轻 度 增 厚 ,Masson 染色 癌 
结 节 状 哇 复 红 物 沉积 。 鲍 曼 变 腑 中 有 时 可 见 红细胞 及 中 性 
粒 细 胞 浸润 。 若是 在 急病 的 恢复 期 , 则 光 锁 下 可 仅 表 现 为 
系 膜 增生 ,而 肾 小 球 肿胀 、 炎 细胞 浸润 和 工 皮 侧 嘲 复 红 物 沉 
积 沟 可 消失 .毛细 胞 血管 祥 也 恢复 正常 厚度 。 肾 小 各 
病变 一 般 较 笃 , 当 蛋白 尿 较 多 时 ,有 时 可 见 近 端 小 管 上 皮 细 
胞 胞 浆 内 的 蛋白 吸 收 颗 粒 , 问 质 可 有 轻 度 水 肿 或 散在 炎 细 

















胞 浸润 。 免 疫 区 光 检 查 (在 疾病 最 初 的 2 一 3 周 内 ) 可 见 
lgG 和 C3 沿 毛细 血管 壁 呈 弥漫 粗 颗粒 样 沉积 ,半数 患者 可 
见 JgM 沉 积 ,一 般 无 IgA 和 Clq 沉积 。 电 镜 检查 最 特征 性 
的 表现 是 上 皮 细 胞 下 “驼峰 状 " 电 子 致密 物 沉积 。PSGN 病 
理 改变 呈 自 限 性 ,可 完全 恢复 。 若 起 病 1 个 月 后 仍 有 较 强 
IgG 沉积 , 则 可 致 病变 迁延 不 愈 。 


【临床 表现 】 

本 病 主 要 发 生 于 儿童 ,高 峰 年 龄 为 2 一 6 岁 ,2 岁 以 下 
或 40 岁 以 上 的 患者 仅 占 所 有 患者 15%。 发 作 前 常 有 前 驱 
感染 ,潜伏 期 为 7 一 21 天 ,一 般 为 10 天 左右 。 皮肤 感染 引 
起 者 的 潜伏 期 较 呼吸 道 感染 稍 长 。 典 型 的 急性 PSGN 临 
床 表现 为 突 发 的 血尿 .蛋白 尿 、 高 血压 ,部 分 患者 表现 为 一 
过 性 氨 质 血 症 。 患 者 的 病情 轻重 不 一 , 轻 者 可 无 明显 临床 
症状 , 仅 表现 为 镜 下 血尿 及 血 C3 的 规律 性 变化 , 重 者 表现 
为 少 尿 型 急性 肾 损 伤 。 

1. 屎 液 改 变 “ 多 数 患 者 有 肾 小 球 源 性 血尿 .2/3 的 患 
者 表现 为 镜 下 血尿 ,半数 患者 为 肉眼 血尿 。 血 尿 常 伴 有 轻 、 
中 度 的 蛋白 尿 , 少 数 患 者 表现 为 肾病 综合 征 水 平 的 蛋白 尿 。 
屎 量 在 水 肿 时 减少 ,一 日 尿 量 常 在 400 一 700ml, 持 续 1 一 2 
周 后 逐渐 增加 , 少 尿 时 尿 比 重 稍 增高 。 少 数 病例 尿 量 明显 
减少 , 少 于 300ml, 甚 至 无 尿 ,为 严重 的 表现 。 在 恢复 期 每 
天 屎 量 可 达 2000ml 以 上 。 尿 量 减 少 者 常见 ,但 无 尿 较 少 发 
生 。 若 尿 少 持续 存在 , 则 提示 可 能 形成 新 月 体 肾炎 。 

2. 水 有 种 90%PSGN 患者 可 发 生 水 肿 , 常 为 多 数 患者 
就 诊 的 首发 症状 。 水 肿 的 原因 是 水 铀 小 留 。 典 型 表现 为 展 
起 时 颜面 水 肿 或 伴 双 下 上 肢 四 陷 性 水 肿 , 儿 童 严重 患者 可 出 
现 腹 水 和 全 身 水 有 种 。 急 性 PSGN 的 水 肿 和 高 血压 均 随 利 
屎 后 好 转 ,通常 在 1 一 2 周 内 消失 。 

3. 高 血压 75%% 以 上 患者 会 出 现 一 过 性 高 血压 ,一 艇 
为 轻 ,中 度 。 其 主要 原因 是 水 、 钠 汕 留 ,经 利尿 治疗 后 可 很 
快 恢复 正常 , 约 半数 患者 需要 降 压 治疗 。 儿 童 患者 偶 见 头 
大, 意识 模糊 .嗜睡 其 至 惊厥 等 脑病 表现 。 这 可 能 不 仅 为 严 
重 高 血压 所 致 ,而 是 中 枢 神 经 系统 血 答 炎 所 致 。 

高 血压 脑病 是 指 血压 急剧 增高 时 出 现 的 以 
状 ,如 头痛 、 哎 吐 、 抽 搞 及 和 昏迷 为 主要 表现 的 综合 征 。 






















认为 在 全 身 性 高 血压 基础 上 , 脑 内 阻力 小 血管 自身 i 
乱 , 导 和 歼 发 生 缺 气 及 程度 不 等 的 脑 水 肿 所 教 。 多 与 严重 高 
峰 夺 有关 ,有 时 血压 
和 





然 升 高 而 发 病 . 不 一 定 与 水 肿 严 重 





El 度 相 平行 。 

高 血压 脑病 发 生 于 急性 肾 小 球 肾炎 病程 的 早期 ,一般 
全 第 1 一 2 周 内 ,平均 5 天 。 起 病 较 急 . 发 生 抽 摘 . 氏 迷 
和 首 患者 的 血压 急剧 增高 , 诉 头 痛 、 恶 心 .上 呕吐. 诈 有 厅 同 程度 
的 意识 政变 ,出现 嗜睡 、 烦 是 者 还 有 视觉 泪 凤 ， 
包括 暂时 性 黑 喉 。 神 经 系统 体征 . 浅 反射 及 
妥 反 射 可 减弱 或 消失 , 足 阵 挛 性 .并 可 出 现 病理 反射 . 
部 分 重症 患者 曾 丰 脑 疝 征 象 .如 脐 乃 变 化 .呼吸 若 律 紊 无 












第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 


等 。 腿 底 检 查 除 常见 广泛 或 局 部 的 视网膜 小 动脉 痉挛 外 . 
有 时 或 可 见 到 视网膜 出 血 、 渗 出 及 视 乳 头 水 肿 等 。 脑 电 图 
检查 可 匈 一 时 性 的 局 灶 性 亲 乱 或 双 侧 同 步 尖 慢 波 .有 了 时节 
律 性 较 差 , 许 多 病例 两 种 异常 同时 存在 。 脑 脊 液 检查 外 观 
清亮 ,压力 和 蛋白 质 正 常 或 略 增 , 偶 有 少数 红细胞 或 白 
细胞 。 

一 般 经 过 适当 抢救 后 可 恢复 。 个 别 重 症 患 儿 , 特 别 是 
旺 闯 痛 持 续 状 态 者 , 虽 经 有 效 治疗 免 于 死亡 .但 可 因 脑 缺 气 
过 久 造 成 器 质 性 损害 而 留 下 后 踪 症 。 

4. 心 功 能 衰竭 ”是 临床 工作 中 和 需 紧 急 处 理 的 急症 。 
可 表现 为 贷 静 脉 悉 张 、 奔 马 律 、 呼 吸 困难 和 肺 水 有 种。 全 心 衰 














竭 在 老年 PSGN 患者 中 发 生 率 可 达 40%。 心 力 衰竭 最 主 “一 


要 的 原因 是 容量 过 多 。 由 于 肾 小 球 滤 过 率 降低 .水 、 钠 排出 
减少 ,但 肾 小 管 再 吸收 并 未 相应 地 减少 ,导致 由 、 钠 滞留 于 
体内 ,加 上 肾 缺 血 籽 素 分 泌 可 能 增加 ,产生 继 发 性 醛固酮 增 
多 ,加 重 了 钠 的 滞留 .使 血浆 容量 扩大 。 高 血压 ,心肌 本 身 
的 病变 也 是 一 个 促进 因素 。 心 功能 衰竭 常 发 生 于 急性 肾 小 
球 肾炎 起 病 后 的 第 1 一 2 周 内 。 起 病 缓急 轻重 不 一 。 少 数 
严重 病例 可 以 急性 肺 水 肿 突 然 起 病 . 而 急性 肾 小 球 肾炎 的 
其 他 表现 可 能 完全 被 拖 盖 。 出 现 急性 肺 水 肿 的 原因 与 正常 
肺 循环 中 肺动脉 低 阻 力 、 低 压力 及 大 流量 有 关 。 还 与 肺 组 
织 结构 疏松 、 胸 腑 内 负 压 等 因素 有 关 。 急 性 肾 小 球 肾 炎 时 
全 身 呈 充血 状态 , 血 容量 增 大 .而 肺 循环 对 容量 扩张 的 储备 
能 力 远 较 体循环 小 。 在 小 儿 , 血 容量 增加 100~200ml 时 即 
可 至 肺 微血管 压力 增加 而 发 生 肺 水 种。X 线 检查 发 现 早期 
即 可 有 心 影 增 大 .其 至 在 临床 症状 不 明显 者 X 线 检查 也 有 
此 改变 ;有 时 还 可 见 少 量 胸 腔 及 心包 积 液 。 心 力 宴 竟 病情 
常 危急 ,但 经 积极 抢救 并 获 较 好 利尿 效果 后 .可 迅速 好 转 、 
扩大 的 心脏 可 完全 恢复 正常 ,唯心 电 图 工 波 改变 有 时 需 数 
周 才能 恢复 。 

5. 肾 功能 异常 ”部 分 患者 在 起 病 的 早期 由 于 肾 小 球 
滤 过 率 降低 . 尿 量 减 少 而 出 现 一 过 性 馆 质 血 症 .多 数 患者 也 
以 利尿 消 肿 数 日 后 恢复 正常 , 仅 极 少数 患者 发 展 至 严重 的 
急性 内 损伤 。 








【实验 室 检 查 】 

(一 ) 尿 液 检查 

1. 血尿 ” 儿 乎 所 有 患 并 都 有 镜 下 血尿 或 肉眼 血尿 。 
永 中 红细胞 多 为 畸形 红细胞 。 肉 上 腿 血 京 持续 时 间 不 民 , 大 
多 数 天 后 转 为 镜 下 血尿 ,此 后 可 持续 很 久 ,但 一 般 在 6 个 月 
以 内 消失 ,也 有 持续 2 年 才 完全 恢复 。 

2. 蛋白 尿 患者 常 有 蛋白 尿 , 半 数 患 者 一 白灰 少 下 
500mgid。 约 20 痉 的 时 者 可 出 现 肾病 综合 征 范围 的 蛋白 
尿 . 成 人 多 见 。 一 般 于 病 后 2~3 周 尿 慢 扬 转 为 少量 或 油 
让 ,2 一 3 个 月 多 消失 .成 人 患者 消失 较 视 。 车 蛋 自 尿 持 线 
异常 提示 患 阁 为 视 


3. 尿 沉渣 是 期 除 有 多 央 红 细胞 外 . 丘 细 胞 也 党 雯 
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加 .小 管 上 皮 细胞 及 各 种 管 型 也 很 常见 。 管 型 中 以 透明 管 
型 及 颗粒 管 型 最 多 见 , 红 细胞 管 型 的 出 现 提 示 病 情 的 活 

4. 尿 中 纤维 蛋白 降解 产物 (FDP) 和 C3 含量 常 增高 . 
尤其 在 利尿 期 。 

(二 ) 血 常规 检查 ”可 有 和 轻 度 贫血 , 常 与 水 钠 满 留 、 血 
液 稀释 有 关 。 白 细胞 计数 可 正常 或 升 高 ,血沉 在 急性 期 常 
加 快 。 急 性 期 ,出 凝血 功能 可 出 现 异 常 ,血小板 减少 。 血 纤 
维 蛋 白 \ 血 纤维 蛋白 溶 酶 、 妞 因 子 降低 ,循环 中 见 高 分 子 的 
血 纤 维 蛋 白 复合 物 ,往往 提示 疾病 活动 且 预 后 不 良 。 

(三 ) 肾 功能 及 血 生化 检查 “在 PSGN 的 急性 期 , 肾 
小 球 滤 过 率 (GFR) 可 下 降 , 表 现 为 一 过 性 氮 质 血 症 ,多 见于 
老年 患者 。 坚 小 管 功 能 常 不 受 影响 ,浓缩 功能 多 正常 ,但 尿 
中 钠 、 钾 排泄 下 降 。 由 于 肾 小 球 滤 过 率 下 降 , 血 容量 增加 ， 
部 分 患者 出 现 低 肾 素 、 低 血管 紧张 素 血 症 ,从 而 产生 轻 至 中 
度 的 高 钾 血 症 。 利 尿 治 疗 后 高 钾 血 症 可 纠正 。 

(四 ) 有 关 链 球菌 感染 的 细菌 学 及 血清 学 检查 

1. 咽 拭 子 和 细菌 培养 ”急性 PSGN 自 咽 部 或 皮肤 感 
染 灶 培养 细菌 ,其 结果 可 提示 A 组 链球 菌 的 感染 。 但 试验 
的 敏感 性 和 特异 性 同 试验 方法 有 关 ,一 般 阳 性 率 仅 20 儿 一 
30%。 相 比 血清 学 检查 结果 . 受 影 响 的 因 来 较 多 。 

2. 抗 链球 菌 溶血 素 "O" 抗 体 ([ASO) 在 咽 部 感染 的 患 
者 中 ,90 吕 ASO 滴 度 可 之 200U。 在 诊断 价值 上 .ASO) 六 











全 
x 


卡 升 2 信 以 






3 会 有 ASO 滴 度 上 升 。ASO 滴 度 
,向 度 提示 近期 曾 有 过 链球 菌 感染 , 

(五 ) 免疫 学 检查 ”动态 观察 C3 的 变化 对 诊断 PSGN 
非常 重要 。 疾 病 早 期 ,补体 (C3 和 CH50) 下 降 ,8 周 内 逐渐 
恢复 到 正常 水 平 .是 PSGN 的 重要 特征 。 血 浆 中 可 溶性 补 
体 终 来 产物 C5b-9 在 急性 期 上 升 , 随 疾病 恢复 乏 渐 恢复 下 
党: 车 患者 有 大 于 3 个 月 以 上 的 低 补 体 血 症 常 提示 其 他 疾 
病 的 存在 .如 腊 增 生性 肾 小 球 肾 炎 狼疮 性 肾炎 ,潜在 感染 
或 先天 性 低 补 体 血 症 等 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 





链球 茵 感染 后 1~-3 周 出 现 血 尿 、 绰 白 尿 .水肿 和 高 血 
卜 等 典型 临床 表现 , 伴 血 清 C3 的 动态 变化 ,8 周 内 病情 过 










渐 减 轻 仅 完全 缓解 者 , 即 可 作出 临床 
月 独 节 无 明显 好 转 , 仍 有 高 血压 或 
/ 球 


。 若 起 病 后 2 一 3 
二 续 性 低 补 体 血 症 . 或 肾 
检 以 明确 诊断 。 





行 性 下 降 ， 

性 肾 小 球 肾炎 应 与 以 - 
1 系 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 (IgA 肾病 和 非 IgA 系 膜 增 
生 镍 肾 小 球 肾 炎 ) 可 后 : 合 征 表 现 , 潜 伏 戎 较 
多 后 数 小 时 到 数 日 内 出 现 血 尿 等 急性 





















道 感 索 有 关 : 
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2 其 他 病原 微生物 感染 后 所 致 的 急性 肾炎 ”其 他 细 
菌 .病毒 及 寄生 虫 等 感染 所 引起 的 痛 小 球 肾 炎 常 于 感染 的 
极 期 或 感染 后 3 一 5 天 出 现 急 性 肾炎 综合 征 表现 。 病毒 感 
染 所 引起 的 肾炎 临床 症状 较 轻 ,血清 补体 多 正常 ,水 肿 和 高 
血压 少见 , 肾 功能 正常 , 呈 自 限 性 发 展 过 程 。 

3 ， 膜 增 生性 肾 小 球 肾炎 (MPGN) “又 称 系 膜 毛细 血管 
性 肾 小 球 肾炎 。 临 床 表现 类 似 急 性 肾炎 综合 征 ,但 蛋白 尿 
明显 ,血清 补体 水 平 持续 低下 .8 周 内 不 恢复 ,病变 持续 发 
展 ,无 自 合 倾 向。 鉴别 诊断 困难 者 需 作 肾 活检 。 

4 急 进 性 肾 小 球 肾炎 ”临床 表现 及 发 病 过 程 与 急性 
呈 炎 相似 ,但 临床 症状 常 较 重 ,早期 出 现 少 屎 或 无 尿 , 展 功 
能 持续 进行 性 下 降 。 确 诊 有 困难 时 ,应 尽快 作 肾 活检 明确 
诊断 。 

5 全 身 性 疾病 肾脏 损害 ”系统 性 红斑 狼疮 、 系 统 性 血 
千 炎 . 原 发 性 冷 球 蛋 自 血 症 等 均 可 引起 肾 损害 , 亦 可 合并 低 
补体 血 症 ,临床 表现 类 似 炎 综合 征 , 可 根据 其 他 系统 
受累 的 典型 临床 表现 和 实验 室 检 查 来 鉴别 。 
















【治疗 】 , 

PSGN 以 对 症 支持 治疗 为 主 ,同时 防治 各 种 并 发 症 , 保 
护 肾 功 能 ,以 利于 其 自然 病程 的 恢复 。 

1 一 般 治疗 ”急性 期 应 休息 2 一 3 周 ,直至 肉 腿 血尿 
消失 ,水 肿 消退 及 血压 恢复 正常 。 水 肿 明显 及 血压 商 者 应 
限制 饮食 中 水 和 钠 的 报信 。 肾 功能 正常 省 无 须 限 制 侈 食 中 
蛋白 的 摄 入 量 , 氨 质 血 症 时 应 适当 减少 蛋白 的 摄 人 。 

2. 感染 灶 的 治疗 “上 呼吸 道 或 皮肤 es 者 ,应 选用 无 
晴 玫 性 的 抗生素 治疗 10 一 14 天 ,如 青 谷 素 \ 头 息 殴 求 等 .由 
必 者 可 用 大 环 内 酷 类 抗生素 。 抗 生 求 的 应 用 主要 
预防 息 者 亲属 及 接触 省 感 染 致 涌 炎 链球 菌 ,而 由 于 PSO 
是 免疫 介 导 的 疾病 ,抗生素 的 应 用 对 于 PSGN 治疗 作用 不 
大 。 与 尿 异常 相关 反复 发 作 的 慢性 扁桃 体 炎 .可 在 病情 稳 
年 [ 尿 蛋 白 去 (十 ) , 尿 沉 法 红细胞 一 10 个 /HP 后 行 扁桃 作 
摘除 术 ,手术 前 、 后 使 用 抗生素 2 周 。 

3. 对 症 治疗 ”限制 水 、 钠 摄 人 ,水 肿 仍 明显 者, 应 适当 
使 用 利尿 药 。 经 上 述 处 理 血压 仍 控 制 不 佳 者 .应 给 予 降 压 
药 ,防止 心 . 脑 并 发 症 的 发 生 。 高 钾 血 症 患 者 应 用 岗子 交换 
树脂 或 透析 .此 时 一 些 保 钾 制剂 如 似 葵 蝶 啶 、 安 体 符 迁 ` 阿 
米 治 利 等 不 能 应 用 。 

4 激素 冲击 及 透析 治疗 ” 营 肾 活检 提示 有 较 多 新 月 
体形 成 .病程 是 急 进 性 进展 . 则 治疗 同 新 月 体 消 炎 类 似 可 
用 大 剂量 甲 泌 尼 龙 冲击 治疗 。 对 于 有 容 尼 过 多 \ 心 功能 导 
赣 . 须 洪 血 ,经 利尿 疗效 不 佳 的 患者 或 发 生 急 必 
析 指 征 者 应 及 时 行 透析 治疗 。 成 人 叫 者 订 行 血 透 或 连续 性 
静脉 血 洪 , 儿 童 思 者 可 行 最 透 治 疗 。 由 于 本 病 呈 笑 龟 倾 癌 ， 
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肾 误 竟 有 透 









宕 维 持 性 透析 治疗 。 
5 持续 蛋白 尿 的 治疗 ”对 于 成 人 PSGN 患者 . 若 起 症 











EE EE 3. 籽 活 检 病 因 显示 为 : 














4. 临床 和 实验 室 证 
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感染 相关 性 肾 小 球 肾炎 

















抗菌 药物 

药 敏 试验 前 的 经 
验 性 用 药 

以 GFR 为 依据 的 

最 佳 药物 浓度 




















内 
清 创 术 









监测 

闻 功 能 

临床 表现 和 实验 室 参 数 
提示 的 感染 

ESR,CRP,WCC,C3,CIC 
物 浓度 










肾 功 能 稳定 
或 恢复 


肾 功 能 恶化 











药物 戒 断 
合并 感染 ,例如 ， 
HIV 感 染 








考虑 免疫 抑制 试验 


定期 复查 区 作 忆 和 
避免 危险 因素 ,例如 ,醒酒 

上 格 控 作 

外 全 和 由 体 人 ， 包括 : 24 小 时 肌 本 

清除 率 ,蛋白 尿 

避免 峭 洲 素 损 害 





图 19-6-7 ”感染 相关 性 肾 小 球 肾 炎 的 诊断 和 治疗 








后 6 个 月 仍 有 蛋白 尿 , 其 奎 尿 得 白 之 1. 0g/24h, 则 需 应 用 血 。 ”40 年 el 高 血压 和 肾 功 能 损害 。 影 响 预后 





管 紧张 素 转换 酶 抑制 药 (ACEI) 或 血管 紧张 
(ARD) 。 
感染 相关 性 肾 秋 的 治疗 见 图 19-6.7。 | 
省 预后 关 。 


受 体 捕 抗 药 











只 .尤其 是 老年 人 ;全 散 
半 屎 、 高 血压 和 (或 ?) 情 切 能 
:病变 重 . 有 广泛 新 月 体形 成 





【预后 】 
本 病 急 性 期 预后 良好 ,尤其 是 儿童 。 绝 大 多 数 患 者 于 二 、 韭 链球 菌 感染 后 
2~4 周 内 水 肿 消 退 、 肉 眼 血 尿 消 失 、 血 压 恢 复 正 常 。 少 数 捅 小 球 肾 类 


是 者 的 少 其 镜 下 血尿 和 微 基 白 蛋 和 白 尿 可 迁延 6 一 12 个 月 才 
消失 。 血 清 补 体 水 平 4~8 周 内 恢复 正常 
PSGN 的 长 期 预后 ,尤其 是 pe F 患 ped 不 一 : 
但 多 数 趾 者 的 预后 良好 . 仅 有 少 前 
(或 ) 商 血压 : 若 重 白灰 
性 增生 性 肾 小 球 肾 炎 。 








下 链球 苗 








背 从 PSGN 发 生 后 10 一 





梁 后 肾 


洱 re al postin 


| 引 运 普 较 带 见 ， 
条 ,山内 双 球 
i 份 寄 样 
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We 肾炎 ;车 长 期 不 盒 , 则 按 患 者 免疫 状态 可 转变 为 
进 性 肾炎 或 膜 增生 性 悄 炎 。 其 他 感染 如 梅 迁 . 钩 端 螺旋 
体 府 , 组 织 胞 效 冰 病 . 马 形体 病 以 及 恶性 省 疾 中 也 有 发 生 ; 








病毒 感染 如 传染 性 单 核 细 胞 增多 症 .流感 病毒 ` 艾 可 病毒 、 
麻疹 病毒 . 乙 型 肝炎 病毒 .丙肝 病毒 ` 巨 细胞 病毒 等 感染 后 
均 可 发 生 肾 炎 。 主 要 的 感染 相关 肾脏 综合 征 见 表 19-6-2。 














表 19-6-2 ”主要 的 感染 相关 的 肾脏 综合 征 
类 型 病程 临床 表现 其 他 举 例 
系 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 急性 亚 临 床 . 镜 下 血尿 ， 以 也 A 沉积 为 主 的 ”急性 伤寒 热 ,急性 症 疾 
lgM.C3 沉积 为 主 非 野性 蛋白 尿 病例 常人 有 肝病 





IgA 沉积 为 主 急性 或 慢性 
弥漫 增生 性 肾 小 球 肾 炎 晤 功能 异常 ,高 血 偶 见 新 月 体 或 者 心 内 膜 炎 或 者 肺炎 球 
lgM: IgG,C3 压 .蛋白 尿 ,水 肿 血栓 菌 性 肺炎 相关 的 肾 小 
WE 球 肾炎 ,链球 菌 感染 后 
肾 小 球 肾炎 
噶 增 生性 肾 小 球 肾炎 工 型 ( 士 ” 慢 性 肾 性 或 者 非 肾 性 ， 偶 伴 硬化 丙肝 相关 性 小 球 机 
冷 球 蛋白 血 症 ) GFR 下 降 炎 , 血 吸虫 性 肾 小 球 肾 
炎 ( 轩 型 ), 疤 疾 ( 三 日 
症 ) 性 肾病 
膜 性 (肾病 ) 慢性 肾病 综合 征 偶 伴 系 膜 区 沉积 相关 性 肾 小 球 肾 
炎 ,梅毒 
局 灶 阶 段 性 肾 小 球 硬化 和 急性 或 者 慢性 。 肾病 综合 征 . GFR HIV 或 者 细小 病毒 B19 
下 降 感染 


a 


(一 ) 其 他 细菌 感染 后 肾 小 球 肾炎 ” 池 稻 炎 、 腊 内 坟 染 可 产生 特殊 类 型 的 
腔 浆 腊 腔 和 上 肠 道 脓肿 与 籽 小 球 肾炎 相关 。 这 所 ee 
特征 是 一 般 感染 出 现 数 月 后 才 被 确诊 和 治疗 。 肾 脏 病 变 从 
轻 的 尿检 异常 至 快速 进展 性 肾炎 均 可 出 现 . 但 最 党 党 见 的 表 
现 是 肾病 综 台 征 。 补 体 通常 正常 .常见 多 克隆 元 种 球 绰 据 
病 . 这 可 能 与 这 多 微生物 具有 起 抗原 相关 。 肾 组 织 学 Ee 
包括 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 、 水 温 二 肾 小 球 懈 炎 或 系 有 
生性 籽 炎 。 可 以 出 现 新 月 体 。 洛 疗 是 根 演 感 染 。 只 有 < 
期 治疗 ， Wid i 能 完 侈 恢复. 
kl 发 性 (或 早期 潜伏 ) 梅 三 可 能 







与 时 小 球 肾炎 












相关 。 大 和 耻 和 患 儿 出 生 和 4 一 12 周 出 现 全 身 水 肿 。 
8%% 的 患 玫 出 现 肾病 综合 征 . 为 最 主要 的 临床 表现 ，0. 3※ 
歼 得 性 梅 簿 患 才 累及 pi 成 人 可 表现 为 肾病 综合 征 或 偶 见 
急性 肾炎 学 检查 闻 竹 (快速 梅 洪 血浆 来 检 





密 螺 旋 体 抗体 吸收 试验 )。 腊 性 病 


由。 但 也 可 见 其 他 组 织 党 类 








(沙门 获 感 染 ) 的 特点 是 发 热 脾 有 种 大 和 骨 
启 重 省 出现 弥散 定 血 管内 瞩 血 或 深 血 碌 划 综合 
E 旺 所 伤 。2 光 的 患 状 为 有 临床 症状 的 性 小 球 
前 为 大 证 状 简 下 备 屎 或 轻 的 鼻 记 碟 。 涂 断 
襄 从 库 深 或 其 便 中 培养 出 致 病 落 或 Widal 斌 次 天兵 体 滴 度 









BI 


升 高 。 尿 道中 沙门 茵 和 血吸虫 共同 感 
肾 小 球 肾炎 。 

麻风 (分 枝 杆 菌 ) 感 染 可 能 与 肾 小 球 肾炎 、 间 质 性 肾炎 、 
演 粉 样 变相 关 。 文 献 报道 ,尸检 淀粉 样 变 占 4% 一 31%, 间 
质 性 肾炎 占 4% 一 54%。 具 有 临床 表现 的 肾 小 球 籽 炎 二 
2%, 但 性 活检 病理 检查 中 13% 一 70% 虹 者 有 邮 小 球 悄 炎 。 
临床 表现 多 为 肾病 综合 征 . 的 为 急性 肾炎 综合 征 , 快 速 
进展 性 肾 小 球 肾 炎 更 为 罕见 。 声 常见 的 病理 类 型 是 
MPGN 和 弥漫 增生 性 肾 小 me 炎 。 饮 疫 荧光 示 JgG.C3、 
IgM、.ISA 和 纤维 索 沉 积 。 人 不同 eit sian he lb ln 
病 对 麻风 治疗 反应 不 一 。 红 斑 结 节 啉 风 伴 急性 肾 损 伤 可 玫 
短程 泌 尼 松 (40 一 50ng/d) 治 籽 。 

和 急性 簿 药 奈 菌 感染 性 肺炎 可 出 现 馈 下 血尿 和 蛋白 忆 ， 
为 免疫 复合 物 pa 凤 损 伤 : 病 理 表现 为 系 膜 增生 性 或 冻 

















漫 增生 性 肾炎 ,多 疫 菊 光 和 电镜 表现 类 似 于 链球 菌 感 染 后 
肾炎 。 已 在 免疫 沉积 ,中 放 现 蚊 关 于 六 抗 拉 。 组 戎 原 


可 以 激活 补体 准 代 途径 。 很 军 见 的 ,在 肺炎 球菌 神经 肌 矿 
的 作用 下 ,肺炎 刁 包 导致 
溶血 尿毒 综 合 征 。 

因 肠 炎症 可 能 与 系 膜 增生 或 浆 漫 增生 性 悄 炎 相关 。 其 
他 细菌 旭 天 肠 埃 希 菌 .脑膜 炎 球菌 和 支原体 都 有 报道 诱发 
属 炎 

(二 ) 病毒 感染 ” 捅 小 球 肾炎 可 由 
最 常 见 的 乙 型 肝炎 ,本 型 肝炎 和 HIV 已 
嗓 骆 轧 可 因 蓝 热 病 . 有 有 腺 炎 .着 奖 、 瘤 次 或 水 辣 





球 戎 Thomser- Friedenreich 抗原 





0 于 感染 所 致 。 
少见 的 性 小 球 
4 洪 所 禾 、 


















发 病 机 制 包括 外 源 性 免疫 复合 物 沉积 于 肾脏 或 形成 诛 位 免 
疫 复 合 物 ; 病 毒 损伤 后 导致 机 体 针 对 内 源 性 抗原 产生 自身 
抗体 ;病毒 诱导 前 炎症 因子 、 化 学 趋 化 因子 、 籍 附 分 子 、 生 长 
因子 释放 以 及 病毒 蛋白 产生 的 直接 的 细胞 损伤 作用 。 
1. 甲 型 肝炎 病毒 相关 性 肾病 严重 甲 型 肝炎 病毒 感 
染 相 关 肾 衰竭 可 能 是 由 于 诱发 间 质 性 肾炎 或 者 急性 涌 小 管 
坏死 所 致 。 极 少数 也 可 表现 为 免疫 复合 物 相关 的 弥漫 增生 
性 崩 炎 伴 免疫 球 蛋白 和 补体 C3 沉积 ,临床 表现 为 肾炎 或 
病 综合 征 。 有 上 肝炎 病情 改善 时 , 疹 炎 通常 也 可 " 
2. 乙 型 肝炎 病毒 相关 性 肾病 急性 乙 型 是 : 
染 可 能 与 ed i 
经 病变 、 关 i 
白 尿 。 
时 ， ee 自 行 恢复 
10% 的 成 年 人 以 及 大 多 数 的 儿 
在 中 国 和 和 东南亚 地 区 ,50% 的 1 L 
im gr de 党 和 和 逢 































是 横向 传播 。 欧 洲 和 美国 乙 型 肝炎 的 
带 者 是 由 于 药物 小 用、 输血 或 性 传播 后 天 1 致 。 乙 型 
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计 葛 带 者 最 常见 的 乙肝 相关 性 肾炎 是 膜 性 肾病 、 腊 
性 增生 性 内 小 球 肾炎 、 结 节 性 多 动脉 炎 和 和 lgA 星 病 。 

(1) se 性 肾病 在 亚 济 人 群 es 已 证 实 

它 与 忠 考 携 带 乙 3 

2 岁 , 男 性 err 为 党 病 综 
正常 。 其 他 临床 症状 包括 死 症 状 性 蛋白 上 
见 。 儿童 乙 型 肝炎 病 有 时 可 自动 组 而 成 人 往 
往 不 易 缓 解 , 出 现 慢 必 肝炎 或 肝 硬 化 待产 重 的 肝脏 
病变 ,同时 伴 有 慢性 皮 胜 疾病 。 痛 组 织 病理 检查 示 毛 细 备 
管 祥 IgG IgM、C3 里 粒状 沉积 ,电镜 下 上 皮 侧 、 系 腊 区 和 内 
皮 侧 有 免疫 复合 物 沉积 ,有 时 肾 小 球 中 可 见 病 荡 。 
认为 HBV 相关 膜 性 肾病 发 病 机 制 是 HBeAg 和 抗 HBe 抗 
体 被 动 沉积 或 形成 原 位 复合 物 。 因 为 抗 HBe 抗体 带 阳 高 
子 ,基底 de 明 离 子 , 因 此 易于 淄 :皮下 侧 。 

(2) 晓 增 生性 肾 小 球 糙 炎 : 成 人 HBV 相关 肾炎 节 党 
见 的 肾 小 ge 病理 改变 是 腑 增生 性 肾 小 奈 灾 Cmembraneo 
proloferative glomerulonephritis, MPGN) 。541 天 的 趾 1 洛 作 
有 高 血 夺 ,20% 吊 现 明 功 能 减退 , 镜 下 血尿 常见 。HBVY 相 
关 腊 增生 性 内 小 球 时 炎 的 发 病 机 制 是 避 小 到 
FR 沉积 HBsAg 和 抗 Bs 抗体 免疫 复合 物 。 属 : 
原 发 性 MPGN ,但 内 皮 轻 度 增 生 伴 内 皮下 较 多 沉积 。 
的 病理 类 型 是 类 似 于 用 型 冷 球 集 特 血 症 伴 虐 皮 下 和 系 膜 区 . 
沉积 。 

(3) 系 蜡 增生 性 肾 小 球 肾 炎 伴 IAA 
为 KA 肾病 .但 肾 组 织 中 有 HBV DNA。 

(4) 结 入 性 多 动脉 炎 :HBV 相关 

动脉 灾 .HBV PAN) 主 要 见 

:通常 发 生 于 轻型 肝炎 






































少见 





沉积 : 患 普 虹 活检 






(CHBV 由美 结 








第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 


者 nevis 典型 的 HBV-PAN 患者 
: 轻 度 或 无 症状 感染 肝炎 时 表现 为 血清 病 样 改变 。HBV 
i 病 . 随 着 HBsAg 的 清除 :疾病 可 自动 缓解 .而 
HBV-PAN 患者 . 随 疾 病 进 展 可 累及 多 胜 器 。 小 动脉 和 中 
动脉 血管 炎 可 表现 为 心肌 缺 血 ,肠系膜 绞 痛 、 变 应 性 肉芽 肿 
(Churg-Strauss) 性 肺 综合 征 、 哮 虹 、 嗜 酸性 粒 细胞 增多 、 脑 
缺 血 或 多 发 性 单 神经 炎 。 肾 血 表现 为 镜 下 血尿 、 肾 病 
或 非 反 病 性 蛋白 尿 , 浓 素 依 赖 性 高 血压 以 及 肾 功能 减退 。 











现 认 为 HBV PAN 的 发 病 机 制 足 HBsAg 和 抗 HBs 抗体 免 


疫 复合 物 沉积 于 血管 壁 、 i 激活 炎症 反应 。 血 管 上 | 
常见 gM 和 HBsAg 沉积 ,表明 损伤 是 由 HBsAg/lgM 复 | 
For 血清 检测 发 现 HBsAg 和 抗 HBV 核心 抗原 抗 
休渔 通常 血清 补体 了 ANCA 阴性 。 肾 活检 病理 除 有 小 
i 炎 病 变 放 bs el Te 度 的 毛细 血管 祥 塌 
,如 同 缺 血性 病变 。 与 特 发 性 显 征 镜 下 多 动脉 炎 不 同 , 坏 
月 人 系 蜡 增生 性 肾炎 、 浆 漫 增生 
竹 晴 炎 、MPGN 或 MN 均 有 报道 。HBV-PAN 可 对 激素 i 
击 和 细胞 每 药物 环 磷 醋 胺 治疗 .能 显著 增加 短期 生存 
期 研究 证 实 加 速 忠 者 的 肝脏 病变 。 近 米 研究 显示 短程 激 
素 [ 泌 尼 松 lmg“(g。d)X2 周 ] 和 血浆 置换 (3 周 以 上 ,9 一 
2 次) 治疗 , 继 以 IFN-a 和 (或 ) 拉 米 夫 定 治疗 患者 长 期 预 
后 良好 。 
3, 两 型 肝炎 病毒 相关 肾炎 
(1) 膜 增 生性 肾炎 : 丙 型 肝炎 相关 汉 脏 疾病 通常 为 
MPGN ,表现 为 蛋白 尿 ( 轻 度 或 大 是 ). 镜 下 血尿 及 轻 度 至 中 
度 痛 功能 不 全 。 冷 球 和 蛋白 血 症 ( 约 90% 混 合 性 冷 重 白 血 症 
罗芳 多 下 HCV 抗体 .50% 的 HCV ni 蛋白 血 症 ) 
证 HCV 相关 MPGN 患者 展 光 胡 
季 浸 润 和 免疫 聚集 不 如 前 者 严 站 
ER 可 能 导致 严重 的 肾 小 管 问 质 损伤 。 i 
重 的 血管 灾 , 包 括 ; 和 炎 , 见 于 长 期 两 型 是 炎 病 姑 8 
(全 10 年 ) 的 成 第 女 |; 
(2) 其 他 内 型 ; 














































发 病 虚 相关 肾 小 球 肾炎 :下 型 肝炎 病 
于 感染 可 能 与 其 他 伴 或 不 伴 冷 球 得 白 血 症 浓 小 球 疾病 相 
关 。、HCV-MN 类 似 于 特 发 性 MN. 但 HCV RNA 和 抗 
HCV 抗 休闲 惟 . 有 报道 肾 小 球 芋 皮 侧 免疫 沉积 中 可 从 出 
HCY 抗原 。 其 他 HCV 相关 懈 六 包括 世 ) 
局 灶 往 晴 小 球 便 化 (尤其 是 上 括 洲 疹 美国 入) 和 血栓 性 微血管 
狂 与 抗 心 磁 脂 抗体 综合 征 ( 万 其 是 悄 移 植 后 ) 。 
4. 人 免疫 缺陷 病毒 相关 性 肾脏 疾病 HIV 感染 
的 全 星 综 合 征 : 包 括 HIV 相关 性 公 辣 CHIVAN) ,免疫 腥 
物 容 小 球星 炎 、 血 徐福 攻 血 管 病 、 血 管 炎 、 各 性 此 
解 质 业 乱 相关 。 此外. HIVAN 可 以 与 巧 他 感 嘛 世族 闪 病 
共存. 如 HBY 或 梅 荔 相关 性 腊 柱 内 病 、HCVCMPGN 伴 冷 
成 各 | 外 .多 种 治疗 HIV 感 


































i 组 准 站 世 可 全 
将 药物 也 本: 
(1) 人 类 免疫 各 








二 
多 
多 
澡 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


是 HIV 感染 最 常见 的 肾脏 病变 。 在 非 毅 美 国人 :发病 率 为 
3.5 兴 (蛋白 尿 患 者 肾 活 检 ) 一 12%% (尸检 )。HIVAN 为 肾 
细胞 感染 HIV-1 病毒 所 致 。 在 人 肾 小 管 和 肾 小 球 细胞 中 
不 仅 发 现 HIV-l1mRNA 和 DNA, 还 且 在 肾 组 织 中 发 现 了 
病毒 复制 。 因 此 肾脏 可 能 是 HIV 攻击 的 靶 器 官 。HIVAN 
通常 是 HIV 感染 晚期 表现 , 偶 可 见于 早期 感染 患者 。 黑 人 
多 见 ,可 能 是 环境 因素 和 遗传 因素 共同 作用 的 结果 。 典 型 
临床 表现 为 肾病 范围 蛋白 尿 和 进行 性 氮 质 血 症 。 外 周 水 肿 
和 高 血压 少见 ,可 能 HIVAN 易于 丢失 盐分 。 尿 常规 常见 





出 小 管 上 皮 细 胞 ,超声 检查 示 肾 脏 体积 正常 或 增 大 。 随 着 治 





疗 进展 ,HIV-ESRD 患者 的 死亡 率 与 其 他 透析 患者 无 显著 
差异 ,腹膜 透析 和 血液 透析 疗效 相近 , HIV 感染 患者 肾 移 
植 后 短期 生存 率 与 无 感染 患者 类 似 。 

(2) 人 类 免疫 缺陷 病毒 相关 的 免疫 复合 物 肾 小 球 肾 
炎 :HIV 相关 肾 小 球 肾炎 多 表现 为 膜 增生 性 肾 小 球 籽 炎 ， 
在 系 膜 区 .内皮 下、 上 皮 侧 均 可 见 免疫 复合 物 沉 积 , 大 熏 沉 
积 时 类 似 狼 疮 性 改变 。 膜 性 肾病 少见 。 临 床 表 现 从 轻 的 镜 
下 血尿 至 并 衰竭 均 可 见 。 和 蛋白 屎 一 般 为 肾病 范围 .但 通常 
无 高 脂 血 症 。 与 HIVAN 不 同 ,高 血压 常见 。30 踊 一 50 史 
患者 有 低 补体 血 症 和 冷 球 蛋白 血 症 。HIV 相关 免疫 复合 
物 肾炎 一 般 快速 进展 至 肾 误 竭 .车 合并 HCV 感染 . 则 疾病 
进展 更 为 迅猛 。 

(3) 人 缺陷 病毒 相关 的 血栓 性 微血管 病 :HIV 
感染 偶 见 诱发 溶血 尿毒 综合 征 。 临 床 特征 为 高 血压 、 溶 血 
性 贫血 ,血小板 减少 和 出 现 精神 症状 。 可 能 是 由 于 血管 内 
皮 细 胞 损伤 所 致 。 肾脏 损伤 的 特征 是 小 动脉 和 涌 小 球 毛 细 
血管 血栓 形成 . 肾 小 球 系 膜 溶解 。 本 病 预 后 较 差 ,生存 期 一 
股 短 于 2 年 。 

5. 其 他 病毒 感染 相关 的 肾 小 球 疾病 “健康 人 重症 巨 
细胞 病毒 (cytomegalovirus,CMV) 感 染 罕 见 。CMTV 感染 
与 IgA 肾病 和 移植 肾 野 病 可 能 并 无 因果 关系 。 极 少 报道 
成 人 和 新 生 儿 免疫 复合 物 肾 炎 性 弥漫 增生 性 肾 小 球 肾 炎 ， 
医 粒 状 免 疫 沉积 物 中 包含 CMV 抗 CMYV 感染 可 崇 及 
移植 肾 , 其 特点 是 肾 小 管 细胞 和 间 质 巨 噬 细 胞 中 有 病毒 包 
湖 体 , 它 林 能 导 黎 虹 小 管 功能 隘 碍 。 但 无 证 据 表明 和 它 可 导 
敏 肾 小 成 损伤 例外 的 是 .巨细 胞 病 浇 合 并 HIV 感染 | 时， 
可 出 现场 陷 性 嗓 小 球 病 及 终 未 期 肾 上 旦 病 - 

组 小 病 往 Bl9 感染 可 导致 灸 状 细胞 病 患 者 出 现 笛 后 
危 象 , 裤 少 数 危 级 患 首 3 天 至 7 周 后 发 生 野 病 综合 征 。 
急性 期 虹 组 织 病 理 收 变 为 弥漫 增生 性 最 小 球星 赤 记 
MPGN. 后 期 gi 了 人 ee ove y 

eh Do 大 做 于 海洛因 肾病 和 
HIVAN, 少数 


小 球 痛 炎 
























细胞 病 串 阁 发 生 细小 病毒 B19 成 染 

刚 床 体征 包括 短暂 出 现 皮 痛 、 关 闻 
i 炎 和 贫血 。 蝙 陷 注 肾 小 球 籽 炎 趾 省 血 放 抗 细小 病毒 

让 抗体 升 癌 ,表现 为 FSGS 的 办 组 织 中 可 发 现 病 答 DNA 










其 他 病 虚 ,特别 是 导 敏 上 呼吸 道 感染 的 病 睡 可 诱发 短 
御 的 售 扯 炭 . 关 组织 学 改变 为 系 腊 增 和 后。 这 表明 .发 热 性 


有 


病 引 起 的 轻 度 鼻 白 尿 并 不 总 是 通过 改变 肾 小 球 内 跨 膜 压 ， 
即 通过 血 流 动力 学 改变 引起 肾 小 球 滤 ; 率 改变 所 致 ,而 可 
是 由 未 诊断 的 ,短暂 的 、 轻 的 肾 小 球 肾炎 所 致 。 例如 超过 
% 的 流行 性 腮腺 炎 上 患者 可 以 出 现 短 期 的 镜 下 血尿 和 非 肾 
病 蛋 白 尿 . 肾 功能 正常 。 肾 活 检 提 示 系 膜 增生 性 肾 小 球 肾 
炎 ,IgMIgA、C3 沉积 ,在 系 膜 区 发 现 肋 腺 炎 抗 原 。 麻疹 感 
染 偶 见 与 之 相关 的 毛细 血管 内 增生 肾炎。 早期 也 有 报道 
微小 病变 患者 麻疹 感染 后 晴 病 综合 征 绥 解 。 极 少数 水 瘤 感 
染 叫 者 可 出 现 相关 的 肾病 综合 征 ， 肾 组 织 病理 改变 类 似 于 
腮腺 炎 或 洲 时 病变 ,在 肾 小 球 毛细 血管 :和 系 膜 区 可 发 现 
水 冶 病 毒 。 腺 病毒 . 甲 型 和 乙 型 流感 病 染 也 可 致 短暂 
的 偿 下 血尿 、 蛋 白 尿 ,3 多 的 患者 出 现 补体 下 降 。 肾 组 织 病 
理 为 MPGN 伴 免疫 沉积 ,主要 是 C3 及 少量 的 leM 和 lgG 
沉积。 上 呼吸 道 柯 萨 奇 病毒 B5 和 人 A-4 株 感 染 有 时 与 镜 下 
血尿 . 轻 度 蛋白 尿 和 弥漫 增生 性 肾炎 相关 。 严重 登 革 出 血 
热 和 是 首 ,可 出 现 各 性 肾 损 伤 ,在 -- 些 非 重症 患者 ,可 出 现 和 
性 毛细 血管 内 增生 性 浓 炎 伴 系 膜 增生 ,临床 本 现 为 镜 下 血 
尿 和 蛋白 尿 。 在 系 膜 区 和 毛细 血管 福 有 粗 颗 粒 IgG 、IgEM 
和 cs3 沉积 ,在 毛细 血管 祥 沉积 强度 较 系 虎 区 弱 。 10%~ 
15% 急 性 EB 病毒 感染 的 患者 可 出 现 镜 下 血尿 和 和 蛋白 尿 。 
急性 间 质 性 悄 炎 最 为 常见 ,但 也 可 为 肾 小 球 弥 漫 增生 和 
MPGN。EB 病毒 不 仅 在 浸润 的 巨 只 细 胞 中 复制 , 达 可 在 近 
端 小 管 细胞 内 复制 。EB 病 捞 感 染 可 能 是 导致 慢 性 间 质 性 
肾炎 的 主要 原因 。 

(三 ) 寄生 虫 感染 a 

1. 症 疾 相关 的 肾脏 疾病 症 疾 是 由 感染 症 原 虫 的 按 
蚊 叮 咬 所 致 ,是 主要 的 世界 卫生 问题 。 全 球 轧 者 达 3 亿 一 5 
亿 , 每 年 150 万 一 270 万 人 因 患 此 病 而 死亡。 着 奖 相关 的 
水 .电解 质 率 乱 和 急性 肾 损伤 常见 。 拒 疾 性 急性 肾 损 伤 、 时 
衰竭 的 死亡 率 为 15 交 一 45%。 卵 形 症 、 日 疤 和 恶性 症 感 
染 可 致 短暂 的 急性 肾 小 球 肾 炎 。 显 性 疙 感染 党 见 急性 消炎 
和 肾病 综合 征 , 肾 组 织 病理 乡 表现 为 谨 增 生 , IgM 和 C3 
细 颗 粒状 沉积 ,电镜 下 系 膜 区 电 子 敏 密 物 沉积 。 患者 临床 




























































水 平 ) 伴 循环 免疫 复合 物 ， 二 日 ; 
肾炎 。 临 床 表 现 除 每 4 大 出 现 症 疾 症 状 外 无 特殊 。 儿 童 
( 襄 峰 年 龄 6 一 8 岁 ) 和 年 轻 趾 者 可 有 肾病 综 合 征 。 血 清 补 
体 正 常 , 因 伴 营 养 不 良 , 故 血 胆 疝 醇 正 常 , 晚 划 可 出 现 高 血 
卜 。 怪 脏 病 理 表现 为 MPGN,IgG、IgM 和 C3 粗 果 粒状 让 
积 ,电镜 见 内 皮下 电子 敏 密 物 , 腊 内 空 泡 (免疫 仇 合 物 吸 收 
诉 敏 ) 形 成 , 军 见 新 月 体形 成 。 :1 着 引起 慢性 肾病 而 器 性 
症 不 导致 复 性交 病 的 原因 可 能 与 它们 的 发 病 机 制 相 关 。 澡 

所 有 的 红细胞 .患者 病情 重 .就 诊 早 . 面 日 着 只 
感染 敏感 红 细 胜 ,病情 冬 为 平稳 。 与 恶性 着 感染 厂 主要 出 
Thl 介 导 不 同 ,三 卓 症 主要 是 由 Th2 介 导 的 。 由 于 感染 
| 症 后 病程 更 长 ,机体 有 更 长 的 时 间 产 生体 液 和 细胞 介 层 
的 反应 ; 患 省 可 吊 现 用 有 看 肿 大 、 湛 血 。 即 使 涌 疗 三 是 姜 成 




















功 ,患者 仍 将 在 3 一 5 年 后 进展 至 慢性 肾 功 能 不 全 。 激素 的 
免疫 抑制 剂 治疗 不 能 改变 三 日 症 肾 脏 损伤 的 病程 

2. 丝 虫 感染 相关 性 肾脏 疾病 盘 尾 丝 虫 病 感染 肾病 
为 MPGN, 罗 阿 丝 虫 感染 诱发 MN 或 增生 性 肾 小 球 肾 炎 ， 
班 氏 吴 策 线虫 和 马 来 丝 虫 可 诱发 系 膜 增 生性 肾炎 .MPGN 
或 浆 漫 增生 性 肾 小 球 肾 炎 。 肾 小 球 毛 细 血 管内 可 见 微 丝 
恕 。 除 盘 尾 丝 虫 外 ,在 肾 小 球 中 未 发 现 丝 虫 抗 原 。 抗 丝 虫 
治疗 不 能 改善 肾病 综合 征 , 抗 丝 虫 药 乙 胺 哄 可 能 加 重 和 蛋白 
屎 。 内 脏 利 什 备 病 通常 表现 为 镜 下 血尿 和 间 质 性 肾炎 或 弥 
漫 增生 性 肾 小 球 肾炎 或 MN。 间 质 性 肾炎 的 发 病 机 制 尚 不 
明确 。 旋 毛虫 病 常见 肾 组 织 学 病变 为 MPGN. 临 床 表现 为 
镜 下 血尿 和 非 肾病 综合 征 蛋白 尿 。 系 膜 区 和 毛细 血管 祥 可 
见 免疫 沉积 ,但 在 籽 小 球 内 并 未 发 现 特定 的 抗原 。 美 洲 锥 
虫 病 和 先天 性 弓 虫 病 相 关 性 肾 小 球 肾炎 的 报道 军 见 
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第 四 证 ”快速 进展 性 肾 小 球 
肾炎 和 新 月 体 肾炎 

吉 俊 ” 丁 小 强 

快速 进展 性 肾 小 球 肾 炎 (rapidly progressive glomeru- 

lonephritis, RPGN) 又 称 急 进 性 肾 小 球 肾 炎 ( 急 进 性 肾炎 )， 

是 一 组 表现 为 血尿 ,蛋白 尿 及 短期 内 进行 性 肾 功 能 减退 的 


临床 综合 征 , 是 肾 小 球 肾炎 中 最 严重 的 类 型 ,病理 通常 表现 
为 新 月 体 肾炎 。 


【病因 】 
按照 病因 ,临床 和 病理 表现 ,新 月 体 肾炎 可 以 分 为 3 大 
类 ( 表 19-6-3): 


表 19.6-3 ”导致 新 月 体 肾 炎 的 疾病 (新 月 体 肾炎 的 临床 分 型 ) 





临床 分 型 


常见 疾病 





. 原 发 性 新 月 体 敢 炎 抗 GBM 肾炎 


免疫 复合 物 型 新 月 体 肾 炎 


窒 免 疫 型 新 月 体 炎 
膜 增生 性 肾炎 、IgA 肾病 等 


to 


其 他 原 发 性 肾炎 基础 上 的 新 月 体 肾炎 
继 发 性 新 月 体 肾炎 
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狼疮 性 肾炎 、 紫 
症 、 肿 瘤 、 药 物 等 





1. 原 发 性 新 月 体 肾炎 ”包括 :Q@ 病 因 不 明 者 ;@ 凤 胜 
是 叭 -或 最 主要 病变 部 位 ,如 抗 基底 膜 肾炎 ( 搞 GBM 坚 
炎 ) . 抗 中 性 粒 细胞 胞 兹 抗体 (ANCA) 相 关 性 血管 炎 等 。 

ea 其他 原作 性 小 到 炎 上 公 生 的 新 月 全 和 

鞭毛 细 血 管 性 肾炎 IgA 肾炎 、 膜 性 肾病 、 链 球菌 








3 人 性 新 月 体 肾炎 指 有 明确 原 发 病 或 明确 病因 
常见 者 包括 :四 系统 二 疾病 ,如 狼疮 性 肾炎 、 过 敏 性 
变 应 性 血管 炎 、 冷 球 焉 和 白 血 症 、 
染 性 疾病 ,如 感 江 性 心 内 膜 炎 \ 内 是 化 
E、 人 类 免疫 缺陷 病毒 (HIV) 感 
、 理 穴 胺 、 脏 届 趴 、 别 呀 醉 及 利 突 


者 





所 采用 Couser 分 






目 史 证 
[ 型 :又 称 抗 基诺 膜 抗体 型; 


新 月 体 肾炎 分 为 3 型 : 
折 月 体 肾 炎 . 自 抗 GBM 抗 





炎 . 常 为 ANCA 相关 性 血管 


炎 、 感 染 ( 细 菌 性 心 内 膜 炎 、 内 脏 脓肿 )、 冷 球 伪 和 白 血 


体 阳 性 。 根 据 免 疫 荧光 病理 检查 显示 免疫 球 蛋 白 ( 常 为 
IgG) 沿 疹 小 球 基底 膜 呈 线性 沉积 ,电镜 下 下 无 线条 状 沉积 
伴 抗 肾 小 球 基底 膜 抗 体 ( 抗 GBM 抗体 ) 的 形成 电子 致密 
物 ， 可 分 为 两 类 :@ 伴 肺 出 血 (Goodpasture 病 );@ 无 肺 出 
血 的 抗 GBM 肾 小 球 肾炎 。 

本 型 :又 称 免疫 复合 物 型 新 月 体 肾炎 。 人 免疫 奖 光 镜 检 
查 显示 颗粒 沉积 型 ,以 IgG 为 主 ,电镜 下 可 见 电子 致密 物 在 
系 膜 区 呈 颗 粒 样 沉积 。 

隆 型 :又 称 颖 免疫 复合 物 型 肾 小 球 肾 炎 。 亚 型 中 
70% 一 80% 患 者 血清 中 存在 抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 搞 体 Canti 
ANCA), 故 又 称 为 








neutrophil cytoplasmic antibodies 。 
ANCA 相关 性 肾 小 球 肾炎 。 

近年 来 .又 有 学 者 将 新 月 体 肾炎 分 为 5 型 ,即将 Couser 
分 类 中 的 工 型 分 成 工 型 (ANCA 阴性 ?和 下 型 (ANCA 阴 
人 性): 原 下 型 患者 中 ,ANCA 阳性 者 为 焉 型 .ANCA 阴性 
痢 为 VY 型 。i 利于 治疗 方案 的 确定 及 





这 种 分 型 可 能 更 有 


随访 。 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
【发 病 机 制 了 


RPGN 患者 肾 活 检 病 理 通 常 表现 为 新 月 体 肾炎 。 新 月 
体 的 形成 对 肾 小 球 的 结构 和 功能 有 重要 影响 。 新 月 体 的 形 
成 过 程 和 机 制 如 下 :@O 肾 小 球 基底 膜 的 损伤 和 断裂 。 抗 体 
的 直接 作用 、 补 体系 统 C5b-9( 膜 攻击 ) 成 分 的 激活 、 活 化 
的 巨 叹 细 胞 蛋白 水 解 查 活性 以 及 系 异 细胞 增生 挤 压 等 均 
可 导致 基 膜 的 损伤 和 断裂 。@ 炎 症 细胞 和 血浆 蛋白 进入 
Bowman 末 。 基 膜 断裂 破坏 了 肾 小 球 毛 细 血 管 的 完整 性 ， 

| 导致 循环 细胞 、 炎 症 介 质 及 血浆 蛋白 通过 毛细 血管 壁 而 进 
入 Bowman 取 。@ 新 月 体形 成 。 凝 血 因子 ,尤其 是 纤维 尼 

”和 白 原 刺激 肾 小 球 壁 层 上 皮 细 胞 不 断 增 生 , 并 形成 新 月 体 ， ' 巨 
哗 细 胞 和 间 质 成 纤维 细胞 在 新 月 体形 成 中 也 发 挥 了 重 
用 。 新 月 体 的 发 展 与 转 归 主要 取决 于 Bowman 班 的 完整 
性 及 其 组 成 成 分 ,分 为 三 个 阶段 :@ 细 了 胞 性 新 月 体 :发 病 初 
期 在 新 月 体 细胞 间 仅 有 少许 纤维 素 .红细胞 及 白细胞 渗 出 ; 
他 细胞 纤维 性 新 月 体 : 随 着 病程 进展 ,细胞 间 纤 维 组 织 逐 渐 
增多 ; 国 纤 维 性 新 月 体 :后 期 纤维 组 织 持续 增多 ,于 数 日 至 
数 周 形成 以 纤维 组 织 为 主 的 新 月 体 。 三 种 新 月 体 可 在 同一 

















肾 标 本 中 出 现 。 新 月 体 一 方面 与 崩 小 球 度 腔 粘连 .造成 变 
腔 闭 塞 . 另 一 方面 压迫 毛细 血管 从 ,造成 毛细 血管 祥 凌 缩 、 





坏死 、 出 血 ,结构 严重 破坏 ,整个 肾 小 球 纤维 化 。 悄 小 管 上 上 
皮 细 胞 早期 表现 为 变性 . 间 质 水 肿 、 炎 性 细胞 浸润 .后 期 肾 


小 管 净 缩 间 质 纤维 化 。 


【临床 表现 】 


RPGN 串 








1 可 见于 任何 年 龄 , 男 : 女 比 例 为 2: 1。 该 
总 性 起 镍 ,前 驱 期 可 有 链球 菌 感 染 钙 状 。 发病 时 趾 者 
入 症状 较 重 ,如 疲乏 ,无力 、 休 重 下 隆 , 可 伴 发 热 ,腹痛 , 病 
稍 进 展 急 又 ,出 现 严 重 的 少 尿 . 无 尿 .次 血 太 ,贫血 。 
) 可 常见 血尿 异形 红细胞 尿 和 红细胞 管 型 。 
党 伴 重 自 尿 , 屎 恰 白 量 不 等 . 尿 中 可 发 现 纤维 重 门 降解 产 
物 。 血 小 肌 栈 ,尿素 氮 快 速 进行 性 升 高 ， 常 伴 代谢 性 酸 ! | 和 
和 水 ,电解质 平衡 类 乱 。 抗 GBM 籽 炎 .ANC A 相关 性 血管 
炎 、 系 统 性 红 壕 狼 疮 等 有 相关 特征 性 抗体 阳 竹 
人 不同 RPGN 的 特征 性 临床 表现 见 本 放 

























诊断 与 鉴别 认 
临床 直 旦 


SW 










细 了 能 病史 和 体检 ,包括 / 1 用 药 史 ， 
表现 如 关节 痛 、 发 热 , 皮 痛 光 过 敏 以 及 肺 部 
,对 诊断 有 重要 意义 。 特 殊 的 抗体 检查 和 性 活 
i 诊 本 病 的 关键 
ri AKI 的 其 他 疾病 鉴别 

肾 小 管 坏死 ， 常 有 阴 傅 的 病因 ， 如 体 中 区 手术 
结 蒜 、 鱼 朋 中 过 等 )、 异 型 笨 身 等 ， 

















上 股 无 明显 的 





血尿 和 看 白 尿 等 肾 小 球 肾炎 的 表现 。 鉴 别 有 困难 时 , 需 做 
痛 活 检 病 理 检查 明确 诊断 。 

2. 尿 路 梗阻 性 肾 衰竭 常见 于 肾 香 或 双 侧 输尿管 结 
石 . 膀 胱 或 前 列 腺 肿瘤 压迫 或 血块 梗阻 等 。 患者 常 突 发 无 
尿 , 有 肾 绞 痛 或 明显 腰痛 史 , 超 声 波 检查 、 膀 胱 镜 检 查 或 逆 
行 尿 路 造影 可 证 实 存 在 尿 路 梗阻 。 

3. 急性 间 质 性 肾炎 ”可 以 急性 星 损 伤 起 病 , 常 伴 发 
ese 等 表现 。 常 可 查 出 过 敏 的 原 
因 , 包 括 可 疑 药物 用 药 史 。 鉴别 有 困难 时 , 需 做 肾 活 检 病 理 
明确 诊断 。 

4. 其 他 肾 小 球 肾炎 合并 AKI 包括 肾 小 球 疾病 严重 的 
活动 性 病变 : 伴 或 不 伴 新 月 体形 成 ; 肾病 综合 征 严 重水 肿 或 
浆 膜 腔 积 液 导致 有 效 血 容 量 不 ， 足 pe es 
死 . 肾 间 质 水 肿 压迫 肾 小 管 芋 , 加 之 蛋白 管 型 阻塞 肾 小 管 
致 肾 小 球 滤 过 率 下 降 。 

(二 ) 新 月 体 肾 器 炎 的 病理 诊断 和 病因 诊 一 般 情 况 

询 床 诊断 为 RPGN 的 患 wren 明确 病 
br 变 程度 、 新 月 体 fF 指导 治疗 。 对 于 抗 
GBM 肾炎 .ANCA 相关 性 血管 炎 竺 凡 殊 搞 
体检 查 已 经 确诊 者 ,一般 也 需 要 通过 病理 检查 来 明确 肾脏 
病变 的 程度 和 性 质 。 

1 病理 诊断 “新 月 体 凤 炎 的 诊断 标准 :新 出 现 的 新 
月 体 为 闭 窦 籽 小 球 颖 腔 50% 以 上 的 大 新 月 体 ,不 包 ee 
或 部 分 性 新 月 体 ;@ 华 有 大 新 月 体 的 肾 籽 小 球 数 超过 或 
全 部 肾 小 球 数 的 50%。 

2. 病因 诊断 

(1) 其 他 原 发 性 肾 小 球 肾 炎 伴 新 月 体形 成 : 系 腊 毛 细 
血管 性 肾炎 lgA 肾炎 、 弄 性 肾病 链球 菌 感染 后 肾炎 的 重 
可 伴 有 新 月 体形 成 ,其 至 表现 为 新 月 体 肾 炎 , 但 这 些 
疾病 在 光 镜 、 电 镜 及 免疫 荧光 有 相应 特 征 性 表现 。 

(2) 继 发 性 新 月 体 肾炎 ;主要 依靠 临床 表现 及 血清 学 
检查 ,如 狼疮 性 肾炎 患者 乡 位 有 多 脏 器 损 省 , 抗 核 抗体 
及 dsDNA 抗体 阳性 ;紫斑 性 肾炎 伴 有 皮 睦 恶性 肿 
狂 及 某 些 药物 踢 起 的 新 月 体 凤 炎 应 有 相应 临床 表现 和 
用 药 史 。 人 

(3) 原 发 性 新 月 体 肾炎 :排除 以 上 丙种 情况 后 串 以 侈 

诊 为 原 发 性 新 月 体 肾炎 ,然后 作 分 型 诊断 ,分 型 诊断 的 要 点 
见 表 19 6-4。 
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治疗 了 

RPGN 是 
渗 疗 上 进展 较 多 ,疗效 明显 提 商 。 

1 肾上腺 皮质 激素 “中 小 尼 此 0.5 一 LO0g 静脉 滴 注 ， 
征 目 或 隔 上 1 次 ,3 次 为 工 个 疗程 : 问 隔 3 一 7 时 可 再 用 【一 
2 个 疗程 ,在 改 为 泌 尼 徐 或 泌 尼 松 龙 11 服 , 泌 尼 松 ( 龙 ) 起 始 
剂量 为 Img/ (kg 。d .4 一 6 6 周 后 开始 减 药 ,5 个 月 内 逐渐 减 
至 10mg d 维持 , 服 米 年 至 1 年 或 更 久 


一 组 病理 发 展 快 . 项 后 差 的 疾病 近年 来 该 病 


不 

















第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾 病 
表 19-6-4 ” 原 发 性 新 月 体 肾炎 的 鉴别 诊断 要 点 
抗 凤 小 球 基底 膜 型 免疫 复合 物 型 窃 免 疫 型 
( 工 型 ) ( 工 型 ) ( 亚 型 ) 
免疫 病理 特点 IgG 沿 GBM 呈 线 状 沉积 IgG 及 补体 颗粒 状 沉积 阴性 或 少量 IgG 沉积 
光 镜 及 电镜 特点 ” 肾 小 球 炎症 反应 轻 , 无 电子 致 ” 捅 小 球 细胞 增生 及 渗 出 明显 ， 肾 小 球 节 段 性 坏死 ,无 蛋白 沉着 
密 物 常 伴 广 泛 蛋 白 沉着 及 电子 致 及 电子 致密 物 
临床 特点 见于 20 一 30 岁 及 60 岁 以 上 ”肾病 综合 征 较 多 见 , 有 些 忠 者 ” 达 力 、 体 重 下 降 、 发 热 、 肌 痛 等 全 
两 个 高 峰 年 龄 .贫血 较 突出 ”有 前 驱 感 染 性 疾病 身 症状 较 重 ,多 见于 中 、 老 年 人 
《小 细胞 性 ) 
血清 学 特点 抗 肾 小 球 基底 腊 抗 体 (十 ) 循环 免疫 复合 物 ( 十 )、\ 冷 球 蛋 ”ANCACT) 


白 血 症 、 低 补体 血 症 





2. 免疫 抑制 药物 i 和 本 胶 , 闻 脉 注射 (每 月 1 
次 ,0.5~-1g/nm2) 闪 6 个 月 ,累积 是 达 6 一 8g 停 药 。 而 后 可 
以 再 用 硫 唑 味 叭 100mg/d 继续 治疗 6 一 12 个 月 巩固 疗效 。 
注意 骨髓 抑制 及 肝脏 损伤 等 不 良 反 应 。 直 考 酚 吗 酸 机 疗效 
肯定 ,不 良 反应 较 轻 ,已 被 广泛 应 用 于 肾病 治疗 。 起 始 剂 世 
1 一 2g/d( 常 为 1. 5g/d), 以 后 每 半年 减 0.5g/d, 最 后 以 
0.5g/d 剂 所 维持 半年 至 1 年。 

3. 血浆 置换 ”用 膜 血 北江 心 式 血浆 细胞 分 离 
狗 分 离 患 者 的 血浆 和 血细胞 ,然后 用 正常 人 的 血浆 或 血 
成 分 (如 白 绰 白 ) 对 甚 进 行署 换 .每 县 或 隔日 置换 1 次 .每 次 
置换 2 一 4L。 

4. 免疫 吸附 治疗 ”此 法 清除 和 致 病 抗 体 和 (或 ) 循环 免 
疫 复合 物 的 疗效 肯定 ,但 是 价格 较 郧 贵 。 

5. 大 剂量 两 种 球 蛋白 静 注 ”具体 方案 是 
400mg/(kg，d) 静 脉 滴 注 ,5 次 为 1 个 疗程 , 必 
数 个 疗程 。 

6. 替代 治疗 ”如 果 患 省 肾 功 能 急剧 恶化 达到 透析 指 
eee 人 透析 ) .以 

已 进入 不可 逆 性 终 未 期 
或 肾 移 植 。 肾 移植 应 
上 全 至 上 年 备 中 钱 病 抗体 ( 抗 GBM 抗体 、 
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:: 太 种 球 蛋 白 
忆 要 | 时 可 应 用 






在 病 4 六 上 
ANCA 等 ) 阴 转 后 才 进 行 ,以 免 术 后 移 镇 肾 盱 发 RPGN。 
7. 生物 学 靶 向 干预 药物 ”其 可 能 靶 向 包括 肿 注 坏死 


因子 、y 干扰 索 、 基 质 金 届 重 自 酶 和 氧 自 山 基 、 血 小 板 衍生 
生长 因子 和 血管 内 皮 生 长 因子 等 。 这 一 治疗 方法 为 今后 淮 
试 治疗 系统 性 血 至 其 他 自身 人 免疫 性 疾病 .提供 了 一 











【预后 】 


点 阁 如 能 及 时 行业 活检 明 i ne 时 i 因 化 治疗 . 坑 
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疫病 理 





车 改 苹 . 世 中 影响 号 
: 开 型 、 革 型 预 
无 少 永 、 盘 清册 语 低 于 








谷 及 于 ,在 临床 大 ie 于 .病理 尚 


未 显示 广泛 不 可 道 病变 (纤维 新 月 体 、 凡 小 球 硬 化 或 问 质 纤 
维 化 ) 时 即 开始 的 治疗 者 预后 较 好 ,否则 预后 差 :@@ 老 年 是 
者 预后 相对 较 差 。 
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第 五 方 ” 抗 肾 小 球 基底 膜 肾 类 
吉 俊 ， 丁 小 强 
抗 肥 小 球 基 底 腊 (glomerular basement membranc， 
GBM) 病 是 循环 中 的 抗 GBM 抗体 在 组 织 中 沉积 所 引起 的 
-组 月 身 免 疫 性 疾病 ,内 、 山 为 主要 受累 天 官 ,表现 为 早 炎 
和 及 出 血 。 如 病变 局 限 在 肾脏 称 为 抗 肾 小 球 基底 膜 
(Cantibasemet membrane nephritis) , 当 肺 、 粒 同时 
E 和 GBM 炎 吓 本 起 病 印 
好 功能 党 
者 蛙 攻 即 死 于 ee 






















1 后 








为 an 病 。 


大、 预后 交 
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1 在 和 y ps 殿 疯 





0 
肺 出 血 及 急 ; 
病 、 原 发 和 继 发 性 血管 炎 、 
康 芍 可 表现 为 Goodpasture 综合 


Se 







原 是 出 和 条 不 同 的 s 链 弓 成 
构 . 抗 GBM 抗体 的 对 抗原 位 于 下 噶 


(al 一 ae6) 的 三 嵌 旋 结 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


胶原 a3 链 羧基 端的 非 胶原 区 1[a3CN )NC1]。 郭 抗原 分 布 
存在 局 限 性 , 肺 、 消 为 主要 受累 器 官 。 由 于 肾 小 球 内 皮 细 胞 
间 存 在 裂孔 ,因此 血液 中 的 抗 GBM 抗体 容易 结合 到 肾 小 
球 基底 膜 上 。 

抗 GBM 肾炎 是 一 种 原 位 免疫 复合 物性 肾炎 。 生 理 情 
况 下 肾 小 球 基底 膜 a3( 信 )NC1l 区 域 上 的 抗原 决定 徐 处 于 
遮 项 位 置 ,机 体 对 自身 抗原 表现 为 耐 受 状态 , 而 天 然 搞 
GBM 抗体 在 血液 循环 中 的 滴 度 和 亲和力 均 很 低 , 不 足以 引 
起 自身 免疫 反应 ,但 在 环境 变化 或 某 些 因素 如 感染 、 吸 烟 、 





| 有 毒 的 有 机 溶剂 等 刺激 诱发 下 ,型 胶原 的 结构 发 生 改变 ， 


ca3(K)NC1 区 域 的 抗原 决定 徐 暴 露 ,与 抗 GBM 抗体 结合 
” 诱发 免疫 反应 。 目 前 认为 ,体液 免疫 和 细胞 免疫 共同 参与 
了 抗 GBM 肾炎 的 发 病 过 程 。 


【病理 】 

1. 光 镜 检查 ” 抗 GBM 肾炎 的 特征 性 改变 是 肾 小 球 毛 
细 血 管 管 壁 破坏 及 球 囊 中 新 月 体形 成 。 细 胞 性 新 月 体 、 纤 
维 细胞 性 新 月 体 和 纤维 性 新 月 体 可 同时 存在 ,但 很 多 抗 
GBM 肾炎 患者 新 月 体 往 往 处 于 同一 发 展 阶段 ,这 是 由 于 单 
一 的 ,共同 的 免疫 病理 因素 同时 作用 的 结果 。 极 少数 经 症 
病例 也 可 呈现 局 灶 性 肾炎 ,甚至 光 镜 下 基本 正常 ( 仅 免 疫 荧 
光 阳 性 ) 。 

2. 免疫 荧光 ”免疫 荧光 检查 具有 诊断 性 价值 . 怪 小 球 
基底 膜 显示 强 的 、 线 性 的 IgG 荣光 染色 ,C3 几乎 在 所 有 的 
病例 均 为 阳性 ,但 通常 较 IgG 弱 , 而 且 可 能 为 不 连续 的 ,其 
至 是 颗粒 状 的 。 极 为 罕见 的 有 IgA 或 IgM 呈 线 性 沉积 。 
少数 情况 下 抗 GBM 抗体 可 与 肾 小 管 基底 膜 发 生 交叉 反 
应 ,产生 肾 小 管 基底 膜 的 线性 荧光 染色 ,这 种 改变 可 能 引起 
间 质 性 肾炎 和 肾 小 管 损伤 。 

3. 电镜 抗 GBM 肾炎 的 电镜 超 微 结构 改变 不 具有 特 
异性 ,典型 抗 GBM 肾炎 较 少 有 电子 致密 物 , 较 多 电子 致密 
沉积 物 则 可 排除 抗 GBM 疾病 。 








【临床 表现 】 

1. 流行 病 学 ”人 群发 病 率 约 在 0.1/100 万 。 国 外 报 
道 抗 GBM 抗体 疾病 占 晴 活检 病例 的 1% 或 略 多 ,我 国 近 
下 来 诊断 的 病例 数 有 逐年 上 升 趋势 。 过 去 认为 本 病 多 发 
| 


于 男性 站 


峰 ,第 -个 





:年 ,但 近年 报道 的 抗 GBM 展 炎 有 两 个 发 病 高 
峰 在 20 一 30 岁 之 间 ， 男性 多 见 , 多 表现 为 
合 征 , 第 二 个 高 峰 在 60 一 70 岁 :女性 多 见 ， 
多 为 肾 胜 局限 型 。 在 老年 患者 中 ,合并 ANCA 阳性 的 比例 
明显 商 于 年 轻 患 者 。 

2. 一 般 表现 ” 常 有 疲乏 .无 力 . 休 下 降 等 表现 。 贫 
庙 见 于 98% 的 患 着 ,为 小 细胞 性 贫血 伴 有 血清 铁 下 降 .。 

3. 肾 损伤 表现 ”大 多 数 表现 为 急 进 性 肾 ; 个 征 ,起 
狐 后 短 时 间 内 即 需 进行 透 本 治疗 。 屎 检 有 有 不 同 下 向 
大 :内 虑 血尿 少 克 ,大 其 蛋白 屎 量 典 型 肾病 综合 征 郑 较 少 - 





Goodpasture 
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多 伴 有 轻 . 中 度 高 血压 。 近 年 来 有 报道 ,一 些 患者 起 病 较 
慢 、 肾 功能 正常 ,原因 可 能 为 循环 抗 GBM 抗体 滴 度 较 低 、 
旦 小 球 抗 GBM 抗体 沉积 较 少 。 

4 肺 部 受累 表现 “ 肺 部 损伤 见于 30% 的 患者 .表现 为 
肺 出 血 。 约 2/3 患者 肺 出 血 出 现在 肾 损伤 之 前 数 日 至 数 
年 ,也 可 出 现在 肾 损伤 之 后 。 临 床上 常 以 咯血 为 最 早 症状 ， 
轻 者 痰 中 略 带 血丝 , 重 者 大 量 咯血 甚至 窒息 死亡 。 患 者 多 
伴 气 刍 、 咳 嗽 ,胸痛 , 肺 有 诊 呈 浊音 ,听诊 可 闻 及 湿 喝 音 ' 痪 
中 可 见 大 量 含 铁血 黄 素 细胞 。 肺 X 线 检查 早期 所 见 与 肺 
水 肿 相 似 , 应 注意 鉴别 。 如 反复 出 血 , 肺 内 含 铁血 黄 素 沉积 
数量 增多 ,X 片 显示 网 状 结 节 的 典型 改变 。 

5 实验 室 检查 “特征 性 表现 是 循环 中 存在 抗 GBM 搞 
体 ， 月 前 国际 通用 的 检测 方法 是 应 用 可 洲 性 人 少 小 球 基底 
腊 抗 原 的 酶 联 免疫 吸附 法 .敏感 度 和 特异 度 均 在 90% 以 
上 。 抗 GBM 抗体 最 常见 的 类 型 是 IgG 型 ,其 中 以 I8G1 亚 
珊 最 常见 , 少 部 分 可 以 是 IgG4 亚 型 (女性 相对 多 见 ), 极 少 
数 是 IJ5A 型 ， 此 外 ,部 分 患者 同时 合并 血清 ANCA 阳性 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 了 

(一 ) 诊断 ， 青 年 男性 或 老年 女性 出 现 血尿 ,蛋白 尿 、 
怪 功 能 迅速 减退 , 伴 或 不 伴 肺 出 血 要 考虑 本 病 , 如 血清 搞 
GBM 抗体 阳性 , 肾 活 检 示 新 月 体 肾 炎 ， 免疫 荧光 见 IgG 浴 
贤 小 球 毛细 血管 祥 星 线 状 沉积 可 作出 本 病 诊 断 。 

(二 ) 鉴别 诊断 a 

1. 肾 小 球 假 性 抗 GBM 沉积 在 线 状 沉积 物 的 患者 中 
应 进一步 鉴别 真性 与 假 性 抗 GBM 沉 积 物 。 在 真人 性 线 状 
GBM 沉积 的 患者 中 , 除 经 典 的 伴 或 不 伴 肺 出 血 的 原 
GBM 病 外 ,一 部 分 膜 性 肾病 和 膜 增生 性 肾炎 患者 也 可 出 现 
线 状 抗 GBM 沉积 物 。 同 样 值得 注意 的 是 糖 尿 病 肾病 、 极 
少数 局 灶 节 段 性 峭 小 球 硬化 .感染 后 肾炎 和 微小 病 安 可 出 
现 假 性 抗 GBM 沉积 物 。 

2. 其 他 类 型 新 月 体 肾 炎 根据 病理 特征 性 表现 ,与 多 
疫 复合 物 型 及 宅 免 疫 型 新 月 体 性 肾炎 的 鉴别 不 难 。 

3 同时 伴 有 肾炎 及 肺 出 血 的 相关 疾病 即 Goodpasture 
综合 征 。 由 于 抗 GBM 肾炎 常 伴 有 肺 出 血 ` 因 此 临床 沉 性 
其 他 原因 造成 的 肾炎 伴 肺 出 血 相 鉴别 。 常 见 有 SLE、 各 种 
类 型 系统 性 血管 炎 ( 如 WG、MPA 等 > i: 
全 身 血管 炎 、 过 敏 性 紫 效 , 冷 球 蛋 白 血 症 、 混合 如 
及 部 分 药物 相关 必 
女性 好 发 .WG 常 有 
要 的 是 从 血清 学 指标 的 差异 来 鉴别 ,如 ANA、 抗 dsDN AA 抗 
体 阳性 及 血清 补体 C3、C4 水 平 的 下 降 主要 见于 SLE， 奋 湖 
冷 球 蛋 和 白 检 测 有 助 于 冷 球 虱 白 血 症 性 肾炎 的 鉴别 , 耐 
ANCA 主要 见于 原 发 性 小 血管 炎 。 

4. 其 他 本 身 导 致 肺 出 血 外 :还 宕 注 普 
入 性 籽 炎 合并 肺 部 感染 、 急 性 凯 水 肿 及 肺 术 觉 导 生 的 咯血 


相 鉴 别 ， 



































表 19-6-5 ”Goodpasture 综合 征 { 肺 出 血 及 
急 进 性 肾 小 球 肾 炎 ) 病 因 
抗 GBM 病 (20% 一 40 鸣 的 病例 ) 
Goodpasture 病 
系统 性 血管 炎 相 关 疾 病 (60% 一 80% 的 病例 ) 


囊 格 纳 肉 芽 肿 病 (WG ,常见 ) 
显微镜 下 型 多 血管 炎 (MPA) 
系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 

这 应 性 内 芽 肿 性 血管 炎 (CSS) 











原 发 性 混合 性 冷 球 焦 白 血 症 
类 风湿 性 血管 炎 


药物 : 青 每 腕 , 腹 届 哄 , 丙 硫 氧 蛇 喧 


(1) 急性 肾炎 伴 左 心 衰竭 ;由 于 严重 高 血压 水 钠 注 留 
而 产生 的 充血 性 心力 衰竭 时 ,也 可 有 血 痰 和 呼吸 困难 . 抗 
GBM 抗体 检测 种 肾 活 检 病 理 检 查 可 资 鉴别 。 

(2) 肾炎 伴 肺 炎 : 常 见于 各 种 原 发 或 继 发 性 肾炎 本 喘 
或 免疫 抑制 剂 治疗 后 并 发 的 重症 肺炎 ,胸部 CT 均 可 表现 
为 肺 出 血 和 肺 间 质 改变 ,但 懈 炎 伴 重症 肺炎 患者 常 伴 高 热 ， 
租 白 细胞 和 中 性 粒 细 胞 显著 逢 高 伴 核 左 移 , 而 最 功能 迅速 
减退 不 明显 , 抗 GBM 抗体 阴性 ,积极 抗 感染 及 对 症 治疗 
有 效 。 

(3) 肾炎 伴 肺 梗死 :可 见 相 应 的 心电图 及 入 线 表现 ， 
必要 时 作 核 索 肺 扫描 。 


【治疗 】 

鉴于 该 疾病 病理 生理 过 程 中 抗 GBM 抗体 的 作用 及 疾 
病 的 进展 特征 ,早期 积极 血浆 图 换 治疗 及 免疫 抑制 剂 治疗 
是 重要 的 治疗 原则 与 改善 预后 的 关键 。 同 时 ,应 告诫 患者 
戒烟 ,避免 接触 各 种 挥发 性 有 机 溶剂 ,减少 呼吸 道 感染 的 发 
生 。 抗 GBM 懈 炎 一 旦 确诊 即 应 争分夺秒 进行 治疗 ,以 尽 
基 恢 复 屋 功能 .阻止 病变 向 慢性 化 发 展 。 

(一 ) 急性 进展 期 强化 治疗 

1. 强化 血浆 置换 或 免疫 吸附 (immunoadsorption treat- 
ment,IA) 可 清除 患者 循环 中 的 抗 GBM 抗体 .联合 使 用 
免疫 抑制 剂 则 可 阻 断 抗体 的 再 产生 ,该 种 治疗 方案 已 经 日 
拘 成 熟 , 并 使 大 多 数 抗 GBM 肾炎 患者 得 以 存活 。 

2. 冲击 治疗 ” 常 采用 甲 滩 尼龙 和 (或 ) 环 磷 酰 胺 冲击 
治疗 。 甲 泌 尼 龙 0.5~-1lg/d 议 滴 3 一 5 天 , 继 以 厅 服 剂量 
img/kg 维 持 1 个 月 后 纪 治疗 。CTX 部 击 使 用 
每 月 1 次 静脉 泣 注 .或 1 一 2mg (kg。d) 






























0,.5~ 1g/m’. 
上 上 服 。 
(二 ) 长 期 维持 期 治疗 
1. 免疫 抑制 治疗 (激素 合并 免疫 抑制 剂 ) ”免疫 抑制 
齐 投 津 使 用 环 奋 梧 胺 和 令 唑 果 聆 ,中 成 药 有 徊 公 跨 多 成 片 
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等 。 新 型 免疫 抑制 剂 如 蚂 酚 酸 栈 (MMF)、 来 气 米 特 、FK- 
506 等 临床 应 用 越 来 越 广 泛 , 且 均 有 不 少 治疗 成 功 的 报道 。 

2. 抗 凝 治疗 目前, 低 分子 肝 素 使 用 最 为 广泛 .也 可 
使 用 华 法 林 抗 凝 。 使 用 过 程 中 必须 密切 注意 患者 症状 及 监 
测 凝 血 功 能 ,尤其 是 对 于 合并 肺 出 血 的 抗 GBM 肾炎 患者 
需 评 估 出 血 风 险 后 再 考虑 抗 凝 治疗 。 

{三 ) 支持 和 替代 治疗 ”对 于 最 功能 进入 衰竭 阶段 或 

是 治疗 无 效 、 肾 功能 急速 恶化 的 患者 .应 尽早 行 透析 治疗 以 

维持 生命 . 闫 得 治疗 时 间 。 肾 移植 治疗 主张 在 抗 GBM 体 
转 阴 半年 以 上 进行 ,以 防 再 次 因 自身 免疫 作用 发 生 抗 GBM 
肾炎 。 
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第 六 节 ”免疫 复合 物 介 导 的 
D 
新 月 体 肾炎 
吉 俊 ” 丁 小 强 
免疫 复合 物 介 导 的 新 月 体 肾 炎 (immune complex me- 
diated basement membrane nephritis) 即 RPGNT 型 . 指 光 
镜 表现 为 新 月 体 肾炎 ,免疫 荧光 见 免 疫 复合 物 沉 于 贤 小 
球 毛 细 血 管 祥和 (或 ) 系 噶 区 。 该 型 在 我 国 圾 为 澡 见 . 约 占 
新 月 体 肾 炎 的 40 其 一 70 闪 (在 国外 则 以 RPGN 了 型 为 主 )。 
RPGN 了 型 可 为 原 发 或 继 发 , 继 发 病因 常见 于 SLE、 感 染 性 
心 内 膜 炎 、 过 敏 性 紫 全 身 系统 性 疾病 。 
本 型 的 病 霸 和 免疫 病理 特点 极 类 似 于 免疫 复合 物 介 导 
的 动物 实验 性 内 炎 , 提 示 本 型 与 抗原 (感染 性 或 自身 抗原 ) 
抗体 形成 的 循环 免疫 复合 物 和 (或 ) 原 位 复合 物 有 关 。 




















免疫 


【病理 】 
光学 显微镜 检查 多 表现 为 毛细 血管 内 增生 性 病变 

组 血管 有 把 及 系 膜 细胞 增生 明显 ， 人 饮 } 丛 人 见 系 
膜 和 毛细 血管 壁 散在 1gG 和 (或 IgM. 常任 CC3 沉积 。 电 饼 

主要 特征 为 系 膜 区 有 散在 的 、 内 皮下 有 不 规则 的 电子 致密 
物 沉积 、 沉 程 物 的 位 秆 .范围 和 程度 .有 助 于 不 同 病 央 开 型 
RPGN 的 鉴别 。 链 球菌 感染 后 新 月 体 福 蛤 炎 常 有 IgG 各 
C3 在 毛细 血 沉积 :如 了 系 膜 区 内 以 1gA 汽 各 为 主 . 则 
更 可 能 是 lgA 肾炎 或 和 二 的 C3 沉积 伴 
en 区 





























第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


心 内 戏 炎 ,在 后 者 IEM 沉积 尤为 突出 


【临床 表现 】 

开 型 RPGN 除 急 进 性 肾炎 综合 征 表现 外 .特异 性 临床 
表现 取决 于 引起 该 病 的 原 发 病 。 如 链球 菌 感染 后 
有 水 肿 、 高 血压 及 上 呼吸 道 感 染病 史 ; 合 并 SLE、 心 内 膜 炎 
或 过 敏 性 紫 六 等 疾病 时 ,可 出 现 这 些 疾病 相应 症状 。 值 得 
关注 的 是 .近年 来 发 现 ,新 月 体 性 肾炎 (尤其 是 卫 、 胃 型 ) 临 
床上 并 不 总 是 表现 为 急 进 性 肾炎 综合 征 . 有 的 仅 表现 为 "组 
慢 " 肾 功能 减退 , 少 尿 、 水 肿 、 高 血压 、 蛋 白 尿 、 血 碟 可 均 不 严 
重 。 因此 ,必须 高 度 重 视 相 关 临 床 表现 ,及 时 肾 活 检 是 早期 
诊断 和 积极 治疗 的 关键 依据 。 














【实验 室 检 查 】 
病情 活动 期 循环 中 常 可 测 得 抗 核 抗体 阴性、 循环 免疫 
复合 物 、 血 清冷 球 集 白 阳性 和 和 血清 补体 水 平 下 降 . 并 可 有 抗 
DNA 抗体 、IgA 纤维 连接 入 和 白 , 抗 链 i 
如 病情 改善 .上 述 指 标 可 逐渐 恢复 正常 。 一 般 情 况 下 . 免疫 
者 标 与 病情 的 活动 性 有 一 定 的 相关 性 .但 并 不 一 
的 严重 性 相关 。 





定 与 病情 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 患者 临床 表现 和 实 显示 新 月 
体 肾 炎 ,免疫 莹 光 见 免疫 复 台 物 折 可 于 邮 水 奈 ， 免疫 仅 人 兮 物 
介 导 的 新 月 人 机 开 型 新 月 体 肾 炎 













同 新 月 体 属 炎 。 


近年 来 ,体外 循环 技术 (血浆 置换 和 人 免 
疫 吸 附 ) 的 日 趋 成 熟 , 新 型 免疫 抑制 剂 ( 罕 二 酸 栈 ,来 振 米 特 
等 ) 的 临床 应 用 , 均 为 其 治疗 提供 新 的 有 力 武器 .疾病 

也 大 为 改 涛 。 
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丁 小 强 


吉 俊 


总 FP 


六 爸 洲 复合 物 新 月 体 籽 多 炎 (pauecil inunec CTeSCCHUC 


glomerulonephritis) 即 新 月 体 习 炎 下 型 , 指 光 镁 显示 为 新 月 
体 肾 炎 ，, 而 免疫 荧光 无 或 仅见 少量 免疫 复合 物 沉 积 。 通常 
认为 本 病 是 系统 性 小 血管 炎 的 肾脏 受累 典型 表现 ， 80% 患 
考 血 清 中 可 检测 到 抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 抗 体 Canti neutrophil 
cytoplasm antibodies. ANCA)。 系 生 血 管 炎 可 分 为 原 发 
性 和 继 发 性 .其 中 原 发 性 占 70%, 继 发 性 占 30%( 可 继 发 于 
系统 性 红斑 狼疮 .类 风湿 关节 炎 、 过 化 性 紫 首 及 混合 性 冷 球 








疏 白 血 症 等 )。 圳 格 纳 肉 ; 芽 肿 (WG)、Churg-Stauss 综合 征 
《CSS) .显微镜 下 乡 血管 炎 C(MPA) 为 一 组 原 发 性 小 血管 ; 


并 常 与 ANCA 相关 , 故 又 称 为 ANCA 相关 性 小 血管 炎 。 


过 病 机 制 了 

Fe -类 对 中 性 粒 细胞 嘲 天 青 页 粒 及 单 核 细胞 
深 酶 体 成 分 的 抗体 ， ids 多 种 。 应 用 间 
接 免 疫 荧光 (IIF) 技 术 观察 酒精 固定 的 中 性 粒 细 胞 可 发 现 
ANCA 有 两 种 分 布 形式 :抗体 在 胞 效 叶 均 匀 分 布 . 称 胞 浆 
型 ANCA(CC-ANCA) ,这 些 抗体 授 丘 接 对 抗 信和 白术 3 
(PR3); 另 一 种 时 环 核 分 布 称 核 周 型 ANCACD ANCA) . 通 
党 直接 对 抗 般 过 氧化 贾 C(MPO)。 除 PR3 和 MPO 外 ， 
ANCA 还 对 应 其 他 类 型 的 抗原 。 中 

现 已 明确 ANCA 与 WG、MPA 及 局 限于 肾脏 的 血管 
炎 之 间 存 在 密切 关系 。ANCA 可 激活 中 性 粒 细胞 ,导致 脱 
颗粒 反应 ,产生 氧 自由 基 和 释放 各 种 全 白 酶 .从 而 造成 血管 
内 皮 的 损伤 。 








中 








【病理 】 

光 镜 下 表现 为 局 炸 节 段 性 肾 小 球 下 a 
月 体 痛 炎 ;无 明显 细胞 增殖 .20 关 一 80 各 全 
小 球 以 外 的 肾 小 动脉 吕 纤 维 素 样 坏死 。 有 不 同 程度 范 轩 由 

-的 间 质 炎症 病变 ,个 可 见于 皮 样 细胞 和 | ;细胞 形成 的 以 
答 为 中 心 的 肉芽 肿 梯 病变 。 免 疫 荧 光 和 电镜 检查 一 朋克 


或 微 重 免 疫 复 合 物 或 电子 敏 帘 物 。 


细 血 管 禅 坏死 和 新 


















〖EI 临 床 表现 】 


主 状 人 





1 肾 外 表现 “几乎 所 有 |; 普 均 可 出 击 感 冒 样 ; 
不 规则 发 热 ,不适 、 册 痢 \ 关 攻 独 等 。 大 约 50 闪 患者 们 有 且 











部 病变 ,其 病变 可 出 短暂 的 有 下 的 可 致命 的 师 

Re: 人 陈 参 
出 备 。 皮 里 血管 炎 表 现 为 玉 、 沉 疡 ,如 Ld 
和 表现 为 周围 神经 病变 , 偶 可 有 

















亦 十 分 常见 。 神 经 系统 通 

: 并 歼 头 
中 概 神 多 og 173 的 患 可 人 因 上 肠 表现 为 
| 二 指 肠 漠 断 及 炎 及 贡 腊 类 


会 导致 红眼 、 日 
2 肾脏 表现 。 儿 平均 有 血 碌 (并 小 球 源 往 血尿 ;可 伴 
要 而 .肉眼 血 永 语 上 3。 不 同 程度 货 许 永 , 国 内 报 
1 碌 可 达 1 213 国外 报道 肾病 综合 全 一 
商 和 在 压 较 轻 , 伪 有 出现 急 进 性 商 血 上 庄 ， 半 数 出 现 忆 


让 排 肾炎 综合 征 : 时 期 出 现 少 良 .无 康 、 引 动能 进 











10% 


: 行 必 减退 
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至 肾 衰 竭 水 平 。 光阴 性 或 少量 免疫 复合 物 沉积 . 则 ANCA 相关 性 血管 类 及 

其 肾 损害 的 诊断 成 立 。ANCA 阴性 并 不 能 排除 ANCA 相 

【实验 室 检 查 】 关 性 血管 炎 的 存在 , 约 40% 的 WG、30% 的 MPA 和 50% 的 
除 ANCA 外 缺乏 特异 性 ,可 出 现 血沉 增 快 .C- 反 应 盘 ”CSS 为 ANCA 阴性 。 

白 升 高 ,y 球 绰 白 增高 ,类 风湿 因子 阳 性 等 。 鉴别 诊断 包括 狼疮 性 肾炎 、 抗 基底 膜 肾炎 及 其 他 类 型 

的 晴 小 球 肾炎 。ANCA 可 出 现 于 20% 抗 基底 膜 最 炎 中 .但 

【诊断 与 鉴别 诊断 】 这 些 患者 同时 会 出 现 抗 GBM 抗体 ,有 助 于 鉴别 。 当 患者 


中 老年 患者 出 现 急 进 性 肖 炎 综合 征 , 伴 全 身 症状 (如 发 。 为 免疫 复合 物 型 肾 小 球 痛 炎 包 括 膜 性 肾病 伴 新 月 体形 成 
热 . 册 肉 痛 、 关 节 痛 .皮疹 及 消化 道 症状 等 ) 和 (或 ) 肺 出 血 时 ”时 ,MPO 或 PR3-ANCA 亦 可 阳性 ,在 这 些 患 者 中 需要 寻找 3 
应 高 度 怀疑 本 病 的 可 能 , 若 出 现 血清 ANCA 阳性 . 肾 活检 肾 外 血管 炎 表 现 以 助 诊断 。 不 同类 型 的 小 血管 炎 有 不 同 临 , 询 Gr 














光 镜 下 显示 时 小 球 纤维 素 样 坏 死 或 伴 新 月 体形 成 .免疫 荧 。 ” 床 表 现 和 血清 学 特征 ,党 注 意 鉴别 ( 表 19-6-6)。 Ss 
表 19-6-6 不 同类 型 小 血管 炎 诊 断 特征 
> 显微镜 下 韦 格 纳 变 应 性 肉芽 :+ 冷 球 蛋 
Sn 多 血管 炎 内 着 肿 。。。 肿 性 血管 炎 这 和 性 毕 疗 各 组 注 
血管 炎症 状 和 体征 机 i 了 本 
IgA 为 主 的 免疫 沉积 3 主 隔 来 
冷 球 蛋白 = _ 
抗 中 性 粒 细胞 胞 浆 抗体 十 十 十 _ 
坏死 性 肉芽 肿 = + 4 s 
哮喘 和 嗜 酸性 粒 细胞 增多 三 = 再 , 
最 常见 的 一 组 临床 表现 症候 群 ,表现 为 大 量 焉 自 屎 (人 
【治疗 】 3.5g/d) 和 低 白 蛋 白 血 症 : 常 有 水 肿 及 高 脂 血 证 。 背 病 综 合 
同 新 月 体 肾炎 ,分 为 诱导 治疗 和 维持 征 传统 上 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 类 。 肾 病 综合 征 可 发 生 在 
肾 血 管 炎 是 一 类 极 易 复 发 的 疾病 ,药物 减 量 后 约 有 30 澡 一 多 种 原 发 性 肾 小 球 疾病 ,如 微小 病变 肾病 、 膜 性 肾病 、 局 灶 


减 量 应 密切 监测 ,一 节 段 性 肾 小 球 硬化 IgA 肾病 ,也 可 发 生 在 精 尿 病 肾病 、 狼 
般 推 荐 不 要 中 断 所 有 的 治疗 (包括 泌 尼 松 ), 直 到 疾病 持续 疮 性 肾炎 ,后 淀粉 样 变 等 继 发 性 肾 小 球 疾病 。 

组 解 至 少 1 年 。ANCA 持续 性 高 滴 度 或 滴 度 上 升 ,通常 提 在 肾病 综合 征 中 , 约 75 兴 是 由 原 发 性 肾 小 球 疾病 引 

活动 或 疾病 复发 .但 也 有 例外 . 故 ANCA 滴 度 不 能 起 , 约 25% 为 继 发 性 肾 小 球 奖 病 引 起 .因此 它 不 是 一 个 独 

作为 治疗 监测 的 唯一 标准 .必须 结合 临床 病程 ,体检 及 其 他 。NS 临床 诊断 并 不 困难 ,但 不 同 病 理 改变 引 

的 血清 学 指 款 综合 考 虚 。 不 一 . 某 些 病理 类 型 易 发 展 为 肾 功 能 不 全 , 即 

使 预后 较 好 的 病理 类 型 .也 可 内 其 引起 的 严重 全 身 水 肿 ( 胸 

参考 文献 腹水 ,心包 积 液 等 影响 到 各 驻 器 功能 并 易 出 现 各 种 闻 重 并 

发 症 如 威胁 生命 的 感染 和 肺动脉 丛 塞 等 ,因此 强调 时 期 病 

因 和 病理 类 型 





50% 病 例 复 发 。 故 在 强烈 诱导 治 
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vasculitis following anti-tumor necrosis factor alpha therapy. Am 1 (一 ) 大 量 蛋 白 尿 是 肾病 综 合 征 最 主要 诊 条 依据 。 
Kidney Dis,2008,51C3) :11-14. 大 仙 伺 掉 尿 是 指 每 旧 从 碌 液 中 丢失 组 白质 多 达 3.0 一 


第 八 节 肾病 综合 征 : 了 Wp i : 2 St 有 





肾病 综合 征 (Cnebhrotie syndrome,NS) 是 时 小 球 疾病 中 六 小 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





球 病变 引起 滤 过 膜 对 大 、 中 分 子 芭 人事 白质 选择 性 滤 过 屏障 
作用 损伤 ,导致 大 分 子 蛋 白 和 中 分 子 量 白 蛋 白 等 大 量 漏出 。 
其 次 . 肾 小 球 疾病 时 , 肾 小 球 基 膜 组 织 结构 功能 异常 . 泗 酸 
成 分 明显 减少 ,使 带 阴 电荷 的 白 和 蛋白 滤 过 基 膜 增多 .出 现 蛋 
白灰 。 此 外 , 肾 小 球 血 流动 力学 改变 也 能 影响 肾 小 球 滤 过 
膜 的 通 透 性 ,血压 增高 .蛋白 尿 增多 ,血压 降低 ,蛋白 尿 减 
轻 。 肾 内 血管 紧张 素 卫 增加 使 出 球 小 动脉 收缩 , 肾 小 球 内 
毛细 血管 压力 增加 . 亦 可 增加 蛋白 质 漏出 。 使 用 血管 紧张 
”来 转化 酶 抑制 剂 或 血管 紧张 素 了 [ 受 体 持 抗 剂 降低 出 球 小 动 
脉 阻 力 , 降 低 肾 小 球 毛 细 血 管 压力 ,从 而 减轻 蛋白 尿 。 
| 临床 上 对 肾病 综合 征 患 者 不 仅 要 定期 进行 准确 的 24 





















































小 时 屎 液 蛋白 定量 测定 ,以 了 解 蛋 白 尿 程度 和 判断 治疗 效 
果 , 从 而 调整 治疗 方案 .而 且 要 进行 尿 液 系列 蛋白 检查 ,以 
了 解 丢 失 和 蛋白 的 成 分 ,从 而 判断 蛋白 丢失 部 位 是 在 籽 小 球 
或 是 在 肾 小 管 间 质 。 尿 液 蛋白 和 量 多 襟 有 时 不 能 说 明 肾 脏 病 
变 的 广泛 和 严重 程度 A 
球 病变 的 程度 ,如 尿 液 中 出 现 大 量 IgG 成 分 ,说 明 大 分 
I 
严重 , 若 尿 液 中 蛋白 几乎 均 为 中 分 子 量 的 自 蛋 白 或 转 铁 蛋 
白 ,一 般 提 示 病 变 在 肾 小 球 或 肾 小 管 间 质 ,此 时 参考 丢失 和 蛋 
白质 多 宪 甚 为 重要 ,一 般 说 来 肾 小 管 性 尿 蛋 白 丢 失 较 少 超 
过 3g/d, 个 别 超过 3g/d, 后 者 多 数 对 治疗 反应 相对 较 佳 ; 若 
尿 液 出 现 较 多 小 分 子 基 蛋白 , 则 应 进一步 检查 排除 轻 链 绰 
白 引起 大 旦 蛋白 屎 , 故 尿 蛋 白 成 分 检查 有 时 尚 有 助 于 病因 
诊断 。 

(二 ) 低 自 蛋白 血 症 ” 低 白 蛋白 血 症 见于 绝 大 部 分 坚 
病 综 台 征 患 者 . 即 血 清白 熏 白 水 平 在 30g/L 以 下 。 其 主要 
蛛 因 是 尿 中 丢失 自 蛋 白 ,但 两 者 可 不 完全 平行 ,因为 血浆 白 
依 委 值 是 白 番 白 合 成 与 分 解 代谢 平衡 的 结果 。 主 要 受 以 下 


儿 种 因素 影响 :名 肝脏 合成 自 蛋 白 增加 。 在 低 乙 自 血 症 和 








自 蛋 白 池 体积 减少 时 , 白 蛋 白 分 解 率 的 绝对 值 是 正常 的 ,其 
至 下 降 。 肝 脏 代 偿 性 合成 白 蛋 上 1 带 增加 .如果 饮食 中 能 给 


是 名 的 给 四 1 质 及 热 生 ,正常 人 肝脏 每 日 可 合成 白 蛋白 达 





208 以 上 。 体质 健壮 和 所 和 人 出 蛋 白 饮 食 的 患者 可 不 出 现 低 
蛋 自 血 症 ， 有 人 认为 ,血浆 胶体 渗透 压 在 调节 肝脏 合成 白 





多 肾 小 管 分 解 白 代 和 白 能 力 增 
合成 的 白 翁 自 10% 在 晴 小 管内 代谢 。 在 
合 征 时 ， 因 于 近 端 小 管 摄 取 和 分 解 滤 过 蛋白 明显 增 


加 , 必 内 代 六 可 增加 至 16 汉 一 30 多 。 国 严重 水 种, 凡 肠 道 
吸收 能 力 下 降 ， 


佛 自 方 ne 重要 的 作用 ， 
加 






六 综 企 


从 惩 者 党 最 多 气 平衡 状态 。 年 哈 、 






人 4 均 可 影响 页 桨 白 惟 折 水平， 低 白 
温 门 血 着 是 NS 的 核心 


a 症状 ,长 期 低 自 绰 自身 症 会 笋 营养 
| 由于 低 说 重 自 血 症 ,药物 与 1! 代 自 的 结合 会 有 所 减少 . 
内 市 血 中 游离 的 药物 水 平 升 高 . (如 激素 约 
全 绑 合 面 共有 生物 活性 的 总 


车 舟 前 古 正 呵 闻 





90% 与 血浆 焦 
站 仪 在 10 光 左 右 多 此 时 .即使 
于 素性 或 不 展 反 应 。 低 下 上 折 奋 证 肝 ,花生 
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由 烽 酸 和 血浆 蛋白 结合 减少 .从 而 促使 血小板 聚集 和 血栓 
素 (TXAs) 增 加 .后 者 可 加 重 蛋 白 尿 和 肾 损 害 。 

(三 ) 水 肿 水 肿 是 肾病 综合 征 时 最 常见 症状 。 由 于 
血管 内 渗透 压 下 降 , 血 管内 容量 下 降 , 激 活 肾 素 血管 紧张 素 
系统 、 交 感 神经 .血管 加 压 E .共同 作用 ,导致 肾 小 管 重 
吸收 增加 ,水 钠 注 留 ,形成 水 肿 。 机 体 自身 具有 抗 水 肿 形成 

能 力 . 其 调节 机 制 为 : 当 血 浆 白 蛋白 浓度 降低 ， 血浆 胶体 
和 下 了 的 由 时 ,人 内 回流 大 大 增加 ,从 而 带 走 
组 织 液 内 的 人 蛋白质, 使 组 织 液 的 胶体 渗透 压 则 时 下 降 , 两 者 
的 梯度 差 值 仍 保持 正常 范围 ;@ 组 织 液 水 分 增多 , 则 其 静水 
压 上 升 ,可 使 毛细 血管 前 的 小 血管 :收缩 :从 而 使 自流 灌注 下 
降 , 减 少 了 毛细 血管 床 的 面积 .使 毛细 血管 内 静水 压 下 降 ， 

















从 而 抑制 体液 从 血管 内 向 组 织 问 逸 免 出 ;@@ 水 分 逸 出 血管 外 ， 
使 组 织 液 蛋白 浓度 下 降 , 而 血 # 央 蛋 白 浓度 上 升 。 鉴 于 淋 


巴 管 引流 组 织 液 蛋白 质 的 能 力 有 限 , 上 述 体液 分 布 自身 平 
衡 能 力 有 -一 定 的 限度 , 当 血浆 胶体 渗透 透 压 进一步 下 降 时 ， 
织 液 的 胶体 渗透 压 无 法 调节 至 相应 的 水 平 ， 两 者 问 的 梯度 
差 值 不 能 维持 正常 水 平 , 才 产生 水 肿 。 肾病 综合 征 水 肿 患 
者 血 容量 并 不 一 定 都 减少 大 多 数 患者 血 容量 正常 甚至 增 
多 ,此 时 血浆 肾 素 正 常 或 处 于 低 水 平 ， 提示 肾病 综合 征 的 钠 
留 , 是 由 于 肾脏 调节 钠 平衡 的 障碍 ,而 与 低 血 容 量 激活 昱 
而 管 守 张 过 - 栈 因 本 系统 无 关 。 肾 病 综合 征 征 水 肿 的 发 生 
pa -个 机 制 来 解释 。 血 容量 的 变化 , 仅 在 某 些 
身上 可 能 是 造成 水 钠 渐 留 、 加 重水 肿 的 因素 ,可 能 尚 * 与 肾 内 
某 些 调节 机 制 的 障碍 有 关 。 此 外 ,水 肿 严重 程度 虽 与 病变 
严重 性 并 无 相关 ,但 严重 水 肿 本 身 如 伴 有 大 基 胸 用 \ 心 包 积 
液 或 肺 间 质 水 肿 , 则 会 引起 呼吸 功能 困难 和 心 及 功能 不 全 
若虫 者 长 期 低 钠 饮 食 和 大 量 应 用 利尿 药 ; 尚 可 造成 有 效 血 
容量 减少 性 低 血 压 甚至 低 血 容量 性 休克 。 

(四 ) 高 脂 血 症 “高 脂 血 症 是 肾病 综合 征 的 主要 特点 
之 一 - 多 种 脂 质 成 分 eee 变 . 胆 回 醇 甘油 三 央 、 低 密度 脂 熏 
白 (LDL-C)、 极 低 密 度 脂 蛋白 (YLDL- CC 和 中 间 密 度 脂 下 
摇 . 脂 蛋白 aLLP(a) 升 高 ,而 高 密度 脂 蛋 白人 HDIL-C) 降 低 
或 无 改变 。LDLC7HDIL-C 升 商 , 患 者 的 心 乍 管 风 险 升 苘 。 
肾病 综合 征 时 ,高 脂 血 症 的 产生 是 由 于 脂 质 产 生 增 多 而 代 
谢 减 少 所 致 。 高 胆固醇 血 症 是 由 于 于 脏 过 度 合成 胆 固 隘 和 
脂 鼻 站 B。 胆 固 稚 合成 中 一 些 重 归 的 敌 相 对 天 高 或 
导 敏 脂 质 代谢 闪 乱 的 重要 起 因 。 上 肝脏 中 合成 胆固醇 的 
更 3- 羟 基 -3- 甲 基 戊 二 后 辅 酶 和 (HMGC oA) 还 原 
降解 胆固醇 的 限 速 酶 7a 凑 化 酶 降低 。 此 外 ,LDL 受 体 不 
足 , 限 制 子 上 肝脏 对 胆 癌 醉 的 摄取 。 低 HDL 可 能 是 由 于 原 
中 丢失 重要 的 匈 磅 脂 荫 有 剖 醉 脂肪 酸 转 移 栈 (LOCAT)， 
HDL 降低 :减少 让 HDL 介 导 的 肝 外 胆 疝 酬 的 摄取 。 时 症 
综合 征 时 高 寺 油 三 栈 血 辣 也 是 山王 多 种 原因 所 敏 , 包 括 指 
合 白 月 前.VLDL 受 体 下 调和 村 油 三 也 脂 肪 酶 损伤 。 由 于 
此 质 合成 增多 ,LPCG 翅 显著 升 高 :而 LPC 是 导 敏 动脉 痢 习 
便 化 的 儿 立 的 危险 因 来 。 LP 以 一 令 键 与 载 脂 公牛 a 结 














心 、 










































合 , 而 裁 脂 蛋白 a 与 血 
它 可 以 干扰 血 纤维 蛋白 溶 
因此 LP(a) 升 高 :血栓 形成 增加 。 











第 二 辣 浴 村 原生 有 le 








风险 增加 。 


粥 样 硬化 ,心肌 梗死 等 心血 高 脂 血 症 也 
进一步 加 重 肾脏 损伤 .肾病 综合 征 时 需 积 极 降 脂 治疗 .但 降 
上 脂 治 疗 困 难 。 肾 病 综合 征 缓 解 可 以 有 效 地 降低 高 胆固醇 血 


症 和 高 甘油 三 酯 血 症 。 所 有 的 降 脂 药物 均 可 应 用 .最 有 效 
地 降 脂 药物 是 HMA-CoA 还 原 酶 抑制 剂 和 胆 酸 隔 离 剂 如 
考 来 焕 胺 和 考 来 兰 泊 。 单 独 应 用 胆 酸 隔离 剂 可 以 有 效 地 使 
胆固醇 水 平 下 降 30% ,与 HMA-CoA 还 原 酶 抑制 剂 合 用 时 
作用 更 强 。HMA-CoA 还 原 酶 抑制 剂 可 以 分 别 降低 总 胆 固 
醇和 LDL-C10% 和 45%, 同 时 可 降低 甘油 三 酯 、LP(a) 水 
平 。 虽然 神经 纤维 酸 包括 吉 非 贝 间 和 握 贝 十 酯 仅 使 胆固醇 
降低 10 冯 一 30 中 ,但 它们 可 以 降低 血 中 甘油 三 酯 水 平 , 升 
高 HDL HDLC 水平。 遗憾 的 是 它们 与 肌 病 风险 增加 相 
关 。 烟 酸 可 以 有 效 降 脂 ,但 它 的 副作用 如 头痛 、 面 2 i 
了 它 的 应 用 。 目 前 应 用 最 广 的 是 HMA-CoA 还 
制剂 。 

(五 ) 血 中 其 他 蛋白 浓度 改变 ”肾病 综合 征 时 多 种 血 
浆 蛋 白 浓度 可 发 生变 化 。 如 血清 蛋白 电泳 中 2 和 8B- 球 表白 
升 高 ,而 ai- 球 蛋白 可 正常 或 降低 ,IgG 水 平 可 显著 下 降 , 而 
IgA、IgM 和 IgE 水 平 多 正常 或 升 高 ,但 免疫 球 蛋 白 的 变化 
同 原 发 病 有 关 。 补 体 激活 旁 路 B 因子 的 缺乏 可 损害 机 体 
对 细菌 的 调理 作用 ,为 肾病 综合 征 患者 易 感染 的 原因 之 一 。 
纤维 蛋白 原 和 凝血 因子 V WE、X 可 升 高 ;血小板 也 可 轻 度 
升 癌 ; 抗 凝血 酶 卫 可 从 尿 中 彼 失 而 导致 严重 减少 :C 玛 白 和 
S 蛋白 浓度 多 正常 或 升 高 ,但 其 活性 降低 : 血小板 凝集 力 增 
加 和 8- 血 答 球 蛋 白 的 升 高 ,可 能 是 潜 隐 的 自发 性 血栓 形成 
的 一 个 征象 。 














【常见 并 发 症 】 
(一 ) 感染 ”是 最 常见 旦 严重 的 并 发 症 。XNS 患者 对 


域 染 抵抗 力 下 降 壤 主要 的 原因 是 : i 免疫 抑制 剂 的 长 期 使 
用 引起 机 体 免 疫 损 害 。 四 尿 中 丢失 大 量 lgG。 加 BB 因子 
(补体 的 奉 代 途径 成 4 和 用 缺 
网 。 二 营养 不 良 时 .机体 非特 异性 免疫 应 答 能 力 减 弱 , 造 成 
机 体 免疫 功能 受 损 。 国 转 铁 重 白 和 锌 大 量 从 尿 中 丢失 
铁 得 白 为 维持 正常 淋巴 细胞 功能 所 必需 . 锌 离子 浓度 与 胸 
腺 素 合 成 有 关 。@ 局 部 因素 。 胸 腔 积 液 、 腹 水 、 皮 肤 高 度 水 
种 引起 的 皮肤 修 裂 和 严重 水 肿 使 局 部 体液 因子 稀 宏 、 防 御 
功能 减弱 。 均 为 肾病 综合 征 患 者 的 易 感 因素 。 
者 的 主要 多 因 之 一 , 产 重 的 
和 的 点 全身 营养 状态 
严重 低 盘 白 血 证 
宽 级 炎 呼吸道; 
es Re 立 . 应 立即 于 以 相 遍 
度 . 减 旺 或 停 用 激素 和 免疫 抑制 齐 
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第 六 章 ” 原 发 性 峭 小 球 疾病 


(二 ) 静脉 血栓 形成 ”肾病 综合 征 存在 高 凝 状 态 .主要 
是 由 于 血 中 凝血 因子 的 改变 。 包 括 代 、 贡 因子 下 降 .V 、 如、 
六 因子 ,纤维 蛋白 原 、B- 血 检 球 蛋白 和 血小板 水 平 增加 ; 血 
小 板 的 荞 附 和 凝集 力 增强 ; 抗 沁 〉 血 酶 肝 和 抗 纤 溶 酶 活力 降 
低 。 因 此 , 促 潍 集 和 促 凝 血 因子 的 增高 , 抗 凝 集 和 抗 凝 血 因 
子 的 下 降 及 纤维 蛋白 溶解 机 制 的 损害 ,是 肾病 综合 征 产生 
高 凝 状 态 的 原因 和 静脉 血栓 形成 的 基础 。 激 素 和 利尿 药 的 
应 用 为 静脉 血栓 形成 的 加 重 因素 ,激素 经 沪 血 蛋白 发 挥 作 
用 ,而 利尿 药 则 使 血液 浓缩 ` 血 液 黏 洁 度 增 加 ,高 脂 血 症 亦 
是 引起 血浆 符 滞 度 增 加 的 因素 。 I 

肾病 综合 征 时 , 当 血 浆 白 蛋白 二 20g/ 工 时 . 肾 议 陷 脉 血栓 | | 
形成 的 危险 性 增加 。 肾 静脉 血栓 形成 .在 膜 性 肾病 患者 中 
可 高 达 50%, 在 其 他 病理 类 型 中 .其 发 生 率 为 5% 一 16%。 
肾 静 脉 血栓 形成 的 急性 型 患者 可 表现 为 突然 发 作 的 腰痛 、 



























血尿 、 尿 蛋白 增加 和 肾 功 能 减退 。 慢 性 型 患者 则 无 任何 症 
使 蛋白 尿 加 重 , 出 现 血尿 或 对 
足 或 激素 捕 抗 等 现 
明确 诊断 需 做 肾 静 脉 造影 . Doppler 
血浆 


,但 血栓 形成 后 的 肾 淤血 常 
治疗 反应 差 , 有 时 易 误 认为 激素 剂量 不 
象 而 增加 激素 用 量 。 
CT、MRI 等 el ER 和 





入 用 并 加 弛 客 灾 为 时 并 六 及 和 栓 形 贡 的 标志 。 外 周 深 前 脉 
血栓 形成 率 约 为 6%, 常 见于 小 腿 深 静 脉 , 仅 12 交 有 临床 症 
状 ,25 站 可 由 Doppler 超声 发 现 。 肺 栓塞 的 发 生 率 为 7 只 ， 
仍 有 12%% 无 临床 症状 。 甚 他 静脉 累及 罕见 。 复 旦 大 学 附 
虽 中 山 医 院 肾 脏 科 的 一 项 研究 对 60 例 肾 病 综合 征 患 者 进 
行星 CT 检查 .发现 12 例 (20%) 有 单 侧 或 双 侧 肾 静 脉 血栓 
形成 。 其 中 4 例 经 肾 动脉 内 注射 尿 激酶 20 万 局 ,3 例 经 必 
静脉 造影 证 实 后 , 涌 静 脉 导管 内 注入 尿 激 酶 12 万 U. 其 余 
5 例 仅 每 日 静脉 内 滴 注 尿 激酶 4 万 一 8 万 UU 和 肝素 50 一 
80mg. 共 2 一 3 周 ,全 部 病例 均 获 好 转 。 
(三 ) 急性 肾 损 伤 ” 为 肾病 综合 征 最 严重 的 并 发 省， 
急性 肾 损伤 的 袜 念 系 指 患者 在 48 小 时 内 血 消 肌 醋 绝 对 值 
高 26. 5pmol7L(0. 3mg dl) ,或 较 原 先 值 升 高 50%; 此 
外 .每 小 时 尿 量 一 0. 5mg/kg. 且 持续 6 小 时 以 上 上。 常见 的 
病因 为 :OO 血 流动 力学 改变 :肾病 综合 征 常 有 低 盘 白 血 症 及 
血管 病变 ,特别 是 老年 患者 多 伴 肾 小 动脉 硬化 .对 血 容 岂 变 
化 及 血压 下 降 非 常 敏感 .- 故 当 呕 吐 、 上 腹泻 所 笃 体 液 天 失 、 贞 
水 ,大量 利 尿 及 使 用 抗 高 血压 药物 后 .者 能 使 血压 进一步 下 
降 . 导 致 肾 港 减少 .进而 使 性 小 球 滤 过 率 降 低 . 放 办 
急性 缺 血 后 小 管 上 皮 细 胞 肿胀 变性 及 坏死 , 导 笋 急性 肾 损 
让 Gl Ek 站 sy: 水 肿 , 同 样 
:使 近 端 小 管 
的 引起 的 总 性 间 质 性 
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Rl 省 宗 近 端 汪 小 
.可 能 5 BY: : 脱 
小 于 炎 Ss . 心 源 EE 风 表 ， J 旦 艺 年 号 肖 常 
| 感染 诱 发 心力 宾 竟 一般 认为 心 排 血便 减少 1 min. 好 





SD 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





可 使 肾 小 球 滤 过 率 降低 24ml/min, 故 原 发 性 NS 患者 若 心 
衰 前 血 肌 醋 为 1774mol/L(2mg/dl) , 则 轻 度 心 衰 后 血 肌 了 醋 
浓度 可 能 成 倍 上 升 ,严重 者 导致 少 尿 。 
(四 ) 肾 小 管 功能 减退 ”肾病 综合 征 的 肾 小 管 功能 减 
退 ,以 儿童 多 见 。 其 机 制 认为 是 肾 小 管 对 滤 过 和 蛋白 的 大 一 








重 吸收 ， 使 小 管 上 皮 细胞 受 到 损害 。 常 表现 为 糖尿 .级 基 酸 
娟 \ 高 磷酸 盐 尿 , 肾 小 管 性 失 钾 和 高 氧 性 酸 中 毒 , 凡 出 现 多 


种 肾 小 管 功能 缺陷 者 常 提示 预后 不 良 。 但 肾 小 球 疾病 减少 
肾 小 管 血 供 . 肾 小 球 疾病 患者 合并 乙肝 病毒 感染 导致 肾 小 





| 管 损伤 亦 是 肾 小 管 功能 减退 的 常见 原因 。 
用 (五 ) 骨 和 钙 代谢 异常 ”肾病 综合 征 时 血液 循环 中 的 
维生素 了 结合 蛋白 (分 子 量 65kDa) 和 维生素 D 复合 物 从 





尿 中 丢失 .使 血 中 1.25-(OH)。D; 水 平 下 降 . 致 使 肠 道 钙 吸 
收 不 良和 骨 质 对 PTH 耐 受 .因而 肾病 综合 征 常 表 
钙 血 症 。 此 外 体内 部 分 钙 与 白 蛋白 结合 ,大 量 蛋 白 尿 使 钙 
丢失 . 亦 是 造成 低 钙 血 症 的 常见 原因 。 
(六 ) 内 分 泌 及 代谢 异常 ”肾病 综合 征 pe 
腺 结合 蛋白 (TBG)? 和 皮质 激 索 结合 蛋白 (CBG) 。 临床 上 甲 
状 腺 功能 可 正常 .但 血清 TBG 和 工 常 下 降 , 游 离 工 和 T 工 ; 、 
TS 水平 正常 。 由 于 血 中 CBG 和 17 状 皮 质 酬 都 减低 , 游 
离 和 结合 皮质 醉 比值 可 改变 ,组 织 对 药理 剂量 的 皮质 醇 反 
应 也 不 同 于 正常 。 由 于 铜 蓝 蛋 白 ( 分 子 量 151kDa) 、 转 铁 和 蛋 
自 ( 分 子 量 80kDa) 和 白 蛋 白 从 尿 中 丢失 .肾病 综合 征 常 有 
血清 钢 、 铁 和 锌 浓度 下 降 。 ia 引起 阳 普 ,味觉 障碍 、 
伤口 难 愈 及 细胞 介 导 免疫 受 损 等 。 持 续 转 铁 蛋 白 减 少 可 引 
起 临床 上 对 铁 剂 治疗 右 扳 抗 性 有 \ 细 胞 低 色 索性 贫血 。 许 
多 NS 电 者 由 于 肾 功 能 减退 . 血 促 红 索 水 平 下 降 产 生 贫 血 。 
屎 中 也 丢失 促 红 细胞 生成 素 . 加 重 贫 血 。 此 外 .严重 低 强 白 
血 症 可 导致 持续 性 的 代谢 性 碱 中 毒 , 因 血浆 蛋白 减少 10g/ 
二 , 则 血浆 重 碳 喜 役 盐 会 相应 增加 3mmol/L。 




















【诊断 与 鉴别 诊断 】 


临床 二 根据 大 量 蛋 白 尿 (3~3. 5g/d)、 低 慢 白 血 症 (一 


308 开 人 人 水肿 和 高 脂 血 症 四 个 特点 , 即 可 作出 痛 疾 综合 征 
ra 41 大利 低 折 一 让 血 症 .不 伴 水 用 和 站 上 脂 
诊断 , 因 可 能 在 病程 星期 所 黎 。 侈 定 竖 病 
ht 两 渚 狂 因 答 坚 。 2 


- 般 震 先 排 
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和 分 重要 ,对 指 
分 了 T 德 助 ， 多 数 和 情况 下 + 也 可 作 !} 出 病因 诊断 ， 但 有 时 


灾 如 晓 作 嗓 病 ,可 由 各 种 病因 ; 让 是 . 履 临 床上 必 
人 


态 、 免 疫 疾 光电 馈 








俭 在 .病理 肛 
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涌 池 与 鉴别 诊断 


【治疗 了 

由 于 肾病 综合 征 是 一 组 疾病 :因此 一 旦 患者 确诊 为 肾 
病 综合 征 , 需 行 肾 活检 ,明确 肾脏 疾病 病理 类 型 ,根据 不 同 
的 病理 类 型 ,选择 不 同 的 治疗 。 儿 童 肾病 综合 征 患 者 最 党 





见 的 病理 类 型 为 微小 病变 ,因此 对 于 儿童 i 患者 先 用 糖 皮质 
激素 治疗 。2012 年 KDIGO 指南 制定 了 儿童 肾病 综合 征 的 


治疗 方案 。 

C=) 儿童 激素 敏感 肾病 综合 征 (SSNS) 的 初始 治疗 

1. 推荐 应 用 糖 皮质 激素 革 ( 没 尼 松 或 泼 尼 松 龙 ) 治 疗 至 
少 12 周 。 

2. 推荐 口服 泼 尼 松 1 次 顿 服 (1B)， 起 始 剂量 为 60mg/ 
(mz 。d) 或 2mg/(kg。 qd)， 最 大 剂量 60mg/d。 

3, 推荐 口服 泌 尼 松 4 一 6 周 后 改 为 隐 口服 用 ,剂量 为 
40mgym 或 1. 5mg/kg( 隔 日 最 大 剂量 40mg) ,逐渐 减 熏 ， 
维持 2 一 5 个 月 。 

(二 ) 复发 的 SSNS 应 用 糖 皮质 激素 治疗 

1. 对 于 非 频 繁复 发 的 儿童 SSNS 

(1) 建议 应 用 泌 尼 松 1 次 顿 服 ,起 始 剂量 为 60mg 
(m2z。d) 或 2mg/(kg。 d) ,最 大 剂 世 60mg/d, 直到 患 儿 完 
全 缓解 至 少 3 天 。 

(2) 完全 缓解 后 , 子 泌 尼 松山 日 顿 服 至 少 应 用 4 周 。 

2 对 于 频繁 复发 (FR) 或 激素 依赖 (SD)SSNS 

(1) 建议 每 日 应 用 泌 尼 松 直到 患 儿 完全 缓解 3 天 后 . 
改 为 隔日 泌 尼 松 治疗 至 少 3 个 月 。 

(2) 以 最 低 剂 显 泼 尼 松 隔日 维 持 , 以 达 
无 明显 副作用 。 

(3) 当 隔 日 泼 尼 松 疗 


大 到 持续 缓解 且 


效 不 好 时 ， ,建议 予 最 低 剂 盟 小 尼 
松 每 日 应 用 ,以 达到 持续 缓解 且 无 明显 副作用 。 

(4) 对 于 泌 尼 松 隔 日 维持 治疗 的 患 儿 , 当 出 现 上 呼吸 
道 感染 或 其 他 感染 时 ,建议 予 泌 尼 松 每 日 治疗 ， 以 减少 复发 
的 风险 。 

(三 ) 非 糖 皮质 激素 制剂 治疗 FR 或 SD SSNS 

1. 推荐 对 FR 或 SD SSNS 患 儿 , 出 现 激素 相关 的 副 作 
用 时 .应 用 非 糖 皮质 激 天 涌 亲 。 

2. 对 FR SSNS 患 儿 , 推 荐 烷 化 剂 .CTX 或 某 丁 酸 氮 并 
治疗 .四 对 于 SD SSNS 患 儿 , 建 议 煤化 剂 `CTX 或 本 丁 酚 
氨基 治疗 。 建议 CTX 2mg/(kg。* 中 应 用 8 一 12 周 ( 坟 大 
累积 剂 吕 168mgy/kg) 。@@ 建 议 患 儿 糖 皮质 激素 治疗 获得 
缓解 后 才 开 始 CTX 国 建 议 可 用 某 丁 酸 氨 芥 0 1 一 
0.2mg/(kg。 山 治疗 8 问 ( 报 大 容积 剂 纺 11.2mg kg) 粹 
代 CTX。 名 nati 2 个 疗程 的 烧 化 剂 治 闻 
lg 为 糖 皮质 激素 替代 药 。 建 议 
沛 1 2. 5mg/kg 至 少 12 个 月 ,但 大 多 数 患 儿 

















环 雹 来 或 他 克 莫 司 作 


为 狂 皮 质 激 来 笑 代 约 。 





(1) 建议 起 始 环 移 素 剂量 4 一 5mg/(kg。d) .用 法 为 每 
日 2 次 。 

(2) 当 不 能 耐 受 环 孢 素 副 作用 时 ,建议 用 他 克 莫 司 , 起 
双 剂 量 0. lmg/(kg。d) .分 每 日 2 次 应 用 。 

《3) 治疗 时 需 监测 CNI 血 药 浓度 以 减少 毒 副作用 (未 
分 级 ) 。 

(4) 建议 CNI 至 少 应 用 12 个 月 ,因为 多 数 患 儿 停 用 
时 会 复发 。 

5. 建议 用 MME 作为 糖 皮质 激素 替代 剂 。 建 议 MMF 
起 始 剂 量 1200mg/(m*，d) .分 每 日 2 次 应 用 ,至 少 用 12 
个 月 ,因为 多 数 患 儿 停 用 MMEF 时 会 复发 。 

6. 建议 对 于 SD SSNS 患 儿 ,只 有 在 联合 应 用 泼 尼 松 
及 精 皮 质 激 索 蔡 代 药 仍 反复 复 发 ,和 (或 ) 有 严重 治疗 副 作 
用 时 才 考虑 应 用 利 妥 昔 单 抗 Crituximab) 。 

7. 对 FR 或 SD SSNS 不 建议 应 用 咪唑 立 宾 作 为 糖 皮 
质 激素 替代 剂 。 

8. 对 FR 或 SD SSNS 不 推荐 应 用 硫 唑 喷 叭 作为 糖 皮 
质 激 崇 将 代 剂 。 

(四 ) 对 SSNS 患 儿 的 免疫 化 治疗 ”为 减少 SSNS 患 儿 
感染 的 风险 , 患 儿 可 接种 肺炎 葡萄 球菌 疫苗 ; 患 儿 及 其 护理 
者 每 全 接 种 流感 疫苗 。 泌 尼 松 剂量 低 于 lmg/ (kg * d) (过 
20mg/d) 或 隔日 ee 日 二 40mg/d) 时 .可 接种 活 疫 
苗 。 应 用 免疫 抑制 剂 的 患 儿 禁止 接种 活 疫苗 。 健 康 监 护 者 
接种 活 疫苗 ,可 减少 感染 传 给 免疫 抑制 患 儿 的 风险 ,但 接种 
后 3 一 6 周 内 , 查 避 免 患 儿 : 接种 者 的 周 万 道 尿道 或 呼 
ed be 与 染 密 切 接触 的 无 免疫 的 ; 
儿 , 阁 有 条 件 应 给 子 浴 免 疫 球 蛋白 治疗 。 

(五 ) 儿童 激素 抵抗 肾病 综合 征 (SRNS) 

1. 评估 儿童 激素 抵抗 肾病 综合 征 

(1) 激素 治疗 至 少 8 周 尿 蛋白 不 缓解 的 定义 为 激素 
抵抗 。 


(2) 对 SRNS 患 儿 , 寡 做 诊断 性 肾 活 
eGFR 评估 皮 功 能 ;测定 尿 蛋 白 排 泄 基 。 

2. SRNS 儿童 治疗 推荐 

(1) 建议 连续 应 用 CNI 至 少 6 个 月 ,如 果 不 能 达 汉 大 
代 自 完全 或 部 分 缓解 则 保 用 。 

(2) 如 果 应 用 6 个 月 后 达到 部 分 或 

连续 应 用 12 个 月 。 
(3) 建议 CNI 开 合 应 用 小 剂量 














今 ; 用 GFR 或 


全 部 缓解 , 则 建议 





旦 粮 皮 质 激素 。 








3. 对 SRNS 患 儿 , 推 荐 应 用 ACEI 或 ARB。 
4. 应 用 CNI 治疗 失败 的 患 儿 ”联合 yi CNI 和 妊 皮 














质 激素 不 能 达到 永生 自 部 分 或 完全 
MMEF 是 一 糖 皮 质 激素 或 了 省 联 合 应 用 。 


不 建议 用 CTX 治疗 。 


忠 儿 .村 议 
对 SRNS 叫 儿 ， 













治疗 有 效 的 免疫 抑制 剂 ;更 换 应 用 扶 出 以 减少 





能 存在 的 累积 毒性 。 
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第 九 节 


微小 ; 





微小 病变 肾病 (minimal change disease. MCD) 是 指 临 


床 表 现 为 肾病 综合 征 、 光 镜 下 无 明显 病理 改变 ,电镜 下 以 足 
细胞 足 突 融合 为 特点 的 一 类 浓 小 球 疾 病 。 本 病 最 早 在 


1913 年 由 bl 最 早报 道 。 

MCD 是 征 最 常见 的 病理 类 型 , 约 占 10 
岁 以 下 儿童 肾病 综合 征 90 只 以 上 ,10 岁 以 上 未 成 年 人 肾病 
综合 征 50% 一 70%, 成 人 肾病 综合 征 10 只 一 20 吕 。 儿 瘟 
MCD 叫 者 男女 比例 约 为 2 一 3 : 1. 成 年 患者 接近 1 
MCD 在 亚洲 发 商 , 欧 洲 和 北美 相对 较 低 ,其 中 黑人 
又 较 白 种 人 发 病 率 低 . 这 可 能 与 环境 、 人 种 .不 同 单位 籽 活 
检 指 征 掌 握 的 差异 有 关 。 









【病因 与 发 病 机 制 】 
微小 病 的 发 病 机 制 可 能 为 工 淋 巴 细 胞 功能 媒 笛 及 循 
环 中 存在 多 种 使 毛细 血管 通 透 上 性 增加 的 循环 内 子 .损害 了 
肾 小 球 的 电荷 屏障 ,产生 选择 性 蛋白 尿 。 因 为 激 索 和 烷 化 
剂 治疗 MCD 有 效 . 病 毒 如 麻疹 病毒 感染 时 由 于 抑制 了 细 
胞 免疫 .可 使 MCD 缓解 。 此 外 .从 来 源 于 MCD 患 省 的 工 
细胞 杂交 瘤 中 提取 到 的 内 小 球 通 透 因子 可 引起 类 似 MCD 
症状 。 eh 某 些 淋巴 因子 .使 内 小 球 下 骨 
通 透 性 增加 , 当 去 除 这 些 通 透 国 子 . 则 肾脏 毛细 人 符 的 通 透 
性 恢复 正常 。 de 1 观察 到 反复 发 作 的 MOD 品 省 滞 脏 移 
a 者 让 汪 鼎 屎 消失 ,让 实 循环 中 可 前 
































物 | 及 应 中 

可 引起 MCD. 其 他 
MOD 借 尔 与 淋 
.出 现 


最 者 发 症 
NSAID) 尤其 是 布 洛 苏 ; 
必 肿 于 发 生 
MOD 还 与 变态 反应 有 关 


合 征 现 象 ， 
细胞 移植 后 的 


自 尿 。MCD 还 与 造 第 
并 相关 








移 灶 物 搞 宿主 上 





【病理 】 了 
光 镜 :性 小 球形 人 
开放 良好 ， 





结构 天敏 正 党 ， 毛 纪 入 不 增 奈 ， 


过 瑞 小 管 眶 皮 细 胞 中 可 风 双 折光 的 脂 硕 小 滴 和 


SL 


i 





第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





PAS 染 色 阴 性 的 蛋白 小 滴 。 问 质 水 肿 罕 见 : 即 使 在 严重 肾 
病 综合 征 和 全 身 水 肿 的 患者 亦 如 此 。 若 MCD 伴 可 北 性 急 
性 尼 衰 竟 综 合 征 , 则 可 见 局 灶 性 近 端 小 管 上 皮 扁 平 化 。 

免疫 荧光 :MCD 大 部 分 患者 无 免疫 球 蛋白 和 补体 沉 
积 , 偶 可 见 系 膜 区 IgM 和 C3 弱 阳 性 [一 般 不 超过 (十 )] ,如 
果 电 镜 下 没有 看 到 系 膜 区 电子 致密 物 沉 积 , 仍 符合 微小 病 
变 诊断 。 

电镜 :微小 病变 在 电镜 下 的 特征 表现 为 广泛 的 足 细胞 
足 突 消失 (effacement of podocyte foot processes) , 肾 小 球 
脏 层 上 皮 细 胞 足 突 消失 、 和 融合 、 空 泡 变 ,裂孔 闭塞 , 微 绒毛 形 

成 ,但 这 并 非特 异性 的 ,因为 任何 导致 严重 蛋白 尿 的 疾病 肾 

” 小 球 均 有 此 改变 。 病 变 程度 与 尿 蛋白 量 并 不 一 致 ,但 与 肾 
小 球 滤 过 率 (GFR) 下 降 程 度 一 致 。 病 变 活 动 时 足 突 广泛 消 
失 , 融 合 ; 病 情 缓 解 时 足 突 消失 程度 减轻 。 其 他 电镜 表现 还 
有 足 突 细 胞 肥大 、 胞 饮 泡 增多 、 胞 浆 内 脂 质 和 蛋白 小 滴 增 
多 .游离 面 微 绒 毛 变形 等 。 毛 细 血 管 祥 上 的 内 皮 细 胞 裂孔 
常 正常 .小 球 基底 膜 不 增 厚 。 





【临床 表现 与 并 发 症 】 

儿童 发 病 高 峰 年 龄 在 2 一 6 岁 。 成 人 以 30 一 40 岁 多 
见 .60 岁 以 上 患者 的 肾病 综合 征 中 ,微小 病变 性 肾病 的 发 
生 率 也 不 低 。 儿童 中 男性 为 女性 2 倍 ,成 人 男女 比例 基本 
相似 . 约 173 患者 患 病 前 可 有 上 上 呼吸 道 感染 或 其 他 在 
起 病 大 多 较 急 .临床 表现 为 单纯 性 肾病 综合 征 即 严重 
展 , 低 蛋白 血 症 、. 商 脂 血 症 和 水 肿 . 占 儿童 肾病 综合 征 的 
90% ,成 人 的 20 落 。 儿童 MCD 常 出 现 胸 腔 积 液 和 腹水 ,出 
现 腹 狂 时 可 能 合并 腹膜 炎 , 常 有 肝脏 增 大 伴 疼痛 :水 肿 严 重 
时 具 至 系 及 外 生生 器。 儿童 中 有 中 度 高 血 太 者 占 13 光 一 
30f .成 人 较 儿 童 多 发 。 血 肌 梧 在 发 病 时 可 有 轻 度 上 升 。 
六 血压 和 血 肌 评 升 高 均 可 随同 病 综合 征 的 缓解 而 恢复 正 
党。 但 在 60 岁 以 上 成 人 ,可 出 现 严重 的 高 血压 , 肾 功 能 不 
全 也 更 为 多 见 ，MCD 常 有 脂 尿 , 偶 兄 镜 下 血尿 (尤其 是 成 
人 人), 肉 腿 血 尿 罕 见 , 无 红细胞 管 型 。 由 药物 所 致 的 MCD 
患者 不 仅 有 溜 白 屎 ,而 且 大 部 分 有 因 备 性 小 答 间 质 性 肾炎 
所 致 的 上 屎 和 肾 切 能 不 全 . 停 药 后 大 部 分 患者 蛋白 屎 即 能 
级 解 .但 且 床 和 尾 功 能 完全 恢复 可 能 坑 花 数 周 此 至 数 月 的 


肝 间 。 变 在 反应 相关 的 MCD 常 伴 有 过 敏 表现 如 皮 次 IgE 
水 平 升 贞 等 
MCD 的 开发 症 有 可 逆 性 急性 肾 衰 竟 综 合 征 ,成 人 发 病 
下 儿 次 。 倒 显示 出 现 此 综合 征 的 MCD 患者 一 般 年 
在 较 次 ,发 病 时 尿 玉 和 白 贞 



























尿 中 可 出 现 性 小 管 
机 入 管理 ， 尾 活检 显 天 动脉 粥 样 硬化 ,可 出 现 
- 皮 细 胞 肩 平 化 .类 似 寺 缺 血性 

是 者 肾 功 能 济 能 徐 复 ,但 其 中 







MS 









:时 话 渴 的 病 


-部 分 可 能 
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度 降 低 , 可 能 是 由 于 禧 皮质 激素 的 作用 及 维生素 DD 缺乏 
所 致 。 


【实验 室 检查 】 

MCD 特点 为 严重 的 蛋白 尿 。 小 于 15% 的 患者 出 现 镜 
下 血尿 ;肉眼 血尿 罕见 。 部 分 患者 随 着 血浆 蛋白 的 迅速 降 
低 出 现 血液 浓缩 ,血红 蛋白 和 血细胞 比 穿 增 高 。 由 于 高 纤 
维 恒 白 原 和 低 白 佛 白 血 症 ， 血沉 增 快 。 血 清 总 蛋白 降 至 
45 一 55g/L, 白 蛋白 浓度 通常 低 于 20g/L， 项 至 低 于 10g/L。 
血 总 胆固醇 、 低 密度 脂 蛋 和 白 、 赴 油 三 酷 水 平 升 高 ,由 于 高 脂 
血 症 , 可 以 出 现 假 性 低 钠 血 症 而 低 白 焉 和 白 血 症 使 血 钙 降 
低 。 病 情 严 重 患者 出 现 血液 黏 滞 度 升 高 ,红细胞 泽 焦 , 血 纤 
维 蛋 白 溶 原 栈 和 抗 血 栓 因 子 严 减少 ,从 而 促进 血栓 形成 。 
患者 肾 功 能 一 般 正 常 (部 分 患者 发 病 时 血 肌 梧 可 轻 度 升 
高 ) ,但 老年 患者 可 出 现 急性 悄 衰 竟 。 发 作 期 ljgG 浓度 一 般 
很 低 ,复发 患者 更 为 明显 , 故 易 于 感染 。 IgM 在 发 作 期 及 组 
解 期 均 轻 度 增 高 ,IgA 亦 升 高 。 半 数 以 上 患者 IgE 升 高 . 表 
明 疾 病 与 过 敏 相关 。 血 补体 正常 。 














Ej 结果. 诊断 肾病 综合 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
织 活 


根据 患者 临床 表现 及 实验 室 检 dln 
征 并 不 困难 。 微 小 病变 的 明确 诊断 有 类 于 冰 组 织 活检 。 在 


成 年 人 肾病 综合 征 ,微小 病变 并 不 是 最 主要 的 病理 类 型 ， 为 










者 患者 
正规 治疗 。 但 对 于 激素 依赖 、 激 素 报 
用 免疫 抑制 剂 的 儿童 患者 ,也 应 进行 肾 活检 。 

诊断 原 发 性 微小 病变 之 前 应 当 排 除 继 发 
常见 的 继 发 性 因素 包括 病 于 感染、 药物 、 肿 净 及 过 铂 及 应 。 
见 表 19-6-7。 


表 19.6-7 致 继 发 性 微小 病变 的 相关 因素 








微小 病变 ， 





a 于 扰 类 
刍 : 罕 见 ( 通 常 导致 慢性 问 质 性 肾炎 ) 
人 金 : 军 见 (通常 导致 膜 性 肾病 ) 
过 敏 
花粉 
屋 侍 
昆虫 是 忠 
倪 次 接种 
恶性 病 
往 有 人 金 疾 
坚 样 肉芽 肿 
性 淋巴 细 胞 性 白血病 :不 常见 (通常 与 膜 增 和 后 性 汉 
小 球 肾炎 相关 ) 














与 微小 病变 肾病 关系 较 密 切 的 是 淋巴 癌 , 尤 其 是 鹤 奇 
金 淋巴 瘤 。 有 些 实体 瘤 伴 发 微小 病变 ,有 时 甚至 出 现在 肿 
瘤 发 现 前 。 因 此 不 论 是 儿童 还 是 成 人 患者 .进行 肿瘤 方面 
的 筛 查 是 很 有 必要 的 。 

部 分 微小 病变 与 过 和合 反应 存在 联系 ,常见 的 如 花粉 和 食 
物 。 在 这 些 患 者 ,最 重要 的 是 去 除 过 敏 原 , 往 往 可 以 显著 减 
轻 蛋 白 尿 。 但 寻找 过 敏 原 是 困难 的 ,尤其 存在 于 食物 中 的 过 
敏 原 ,因此 应 详细 询问 患者 过 敏 史 , 找 出 可 能 的 过 敏 原 。 


【治疗 方案 】 

微小 病变 很 少 能 自动 缓解 ,因此 必须 积极 治疗 ,否则 易 
因 脂 质 紊乱 .动脉 粥 样 硬化 、 感 染 等 产生 较 高 的 死亡 率 。 演 
疗 的 目的 是 达到 尿 蛋 #。 儿 童 微小 病变 对 糖 皮质 激素 
非常 敏感 ,首选 治疗 是 正规 激素 口服 治疗 。 在 未 行 肾 活 检 
时 ,激素 敏感 此 至 可 以 作为 诊断 微小 病变 的 证 据 。 治 疗 方 
案 同 儿童 肾病 综合 征 激素 敏感 或 抵抗 的 治疗 方案 ( 因 19-6- 
8) ,治疗 疗效 判断 见 表 19-6-8。 成 人 MCD 则 疗效 较 儿 童 
差 , 糖 皮质 激素 治疗 后 起 效 慢 ,部 分 患者 起 始 激 求治 疗 3 一 
4 个 月 才 起 效 , 且 只 有 约 75% 的 患者 激素 治疗 有 效 ， 超 过 
半数 的 患者 尿 蛋白 缓解 后 会 复发 ,超过 1/3 的 成 人 患者 会 




















第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 


频繁 复发 可 成 为 激素 依赖 型 。40 中 儿童 MCD 至 成 人 时 会 
复发 。 与 儿童 相 比 .成 人 MCD 的 治疗 时 间 更 长 。 成 人 
MCD 糖 皮质 激素 治疗 的 前 脆 随 机 对 照 研 究 较 少 .多 是 参考 
儿童 激素 治疗 方案 (图 19-6-9)。2012 年 KDIGO 指南 推荐 
用 激 类 治疗 。 泌 尼 松 或 泌 尼 松 龙 lmgy'kg( 最 大 剂量 
80mg/d) 每 日 顿 服 或 2mg/kg 隔日 顿 服 。 在 患者 能 耐 受 的 
情况 下 , 若 尿 蛋白 缓解 , 则 起 始 剂量 的 激素 最 少 应 用 4 周 . 
车 尿 蛋 白 不 缓解 ,可 延长 足 量 激素 应 用 时 间 . 但 最 长 不 超过 
16 周 。 尿 蛋白 完全 缓解 后 ,激素 每 周 减 量 5 一 10mg', 整 个 

























疗程 为 6 个 月 。 如 果 患 者 有 应 用 激素 的 相对 禁忌 证 或 不 丽 | 7 | 
受 足 量 的 激素 治疗 (如 未 控制 的 糖尿 病 、 精 神 症状 .严重 的 | js 


肯 质 琉 松 ) ,建议 应 用 口服 环 磷 酰 腕 或 钙 调 辜 抑制 剂 治 一 一 一 一 一 
疗 (CND。 对 于 频繁 复发 的 成 人 MCD, 可 再 次 重复 应 用 上 
述 的 足 量 激素 诱导 和 逐渐 减 量 的 治疗 方案 。 
对 于 频繁 复发 或 激素 依赖 的 成 人 MCD. 建 议 口 服 
CTX2 一 2. 5mg/(kg。d) ,治疗 8 周 。 对 于 应 用 CTX 后 仍 
复发 或 希望 保留 生育 功能 的 患者 .建议 CNI 环抱 索 3 一 
5mg/(kg。d) 或 他 克 葛 司 0.05 一 0. 1mg/(kg。d). 分 2 次 
用 ,应 用 1 一 2 年 。 对 于 不 耐 受 激素 `.CTX 和 CNI 治疗 的 患 
者 ,建议 用 MMF 每 次 0.5 一 1.0g. 每 日 2 次 .应 用 1~-2 年 。 








展 活 检 前 即 可 激素 治疗 4~6 据 











无 复发 偶尔 复发 















肾 活 检 上 明确 病理 类 型 











非 激素 毒性 


2 
[ 注 去 依 晓 / 此 性 | 





[微小 病变 | | 非 微 小 病变 








重复 激 来 治疗 


环 磷 酰 胺 8~12 周 
或 闯 可 宁 8 周 





其 他 方案 


激素 依赖 / 泗 性 /抵抗 
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怪 恩 酸 酷 














! 
De 














了 
如 果 某 种 治疗 无 效 可 以 考虑 换 用 其 他 药物 








图 19-6-8 儿童 肾病 综合 征 治疗 方案 示意 


表 19.6-8 ”微小 病变 对 糖 皮质 激素 治疗 后 的 反应 


完全 缓解 : 尿 蛋 白 定 性 转 阴 或 定量 <0. 3g/24h 


部 分 缓解 : 尿 企 站 下降 至 志 基 线 值 50% 


激素 敏感 : 足 量 激 素 治 疗 8 周 内 缓解 





激 来 依赖: 是 瑟 激 类 浓 疗 
周 内 复发 





在 激素 减 旺 时 或 你 激素 后 2 





激素 抵抗 :对 是 量 激 素 洽 疗 尤 反应 (儿童 8 周 , 成 全 12 


周 ) 


首次 发 作 时 
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是 活检 确定 为 微小 病变 








足 量 激素 治疗 4~16 周 











| 激素 壮 性 或 激素 应 用 反 指 征 














了 
激素 依赖 频 兹 复发 | 























环 磷 酰 胺 8 周 
2~2.5mg/kg 








[从 | 一 -|[ 尼 人 小 病变 | 











[其 他 方案 | 





[向 小 病变 ] 











了 














激素 ,CTX 及 CNI 不 耐 受 





环 孢 老式 他 克 莫 司 
3-5mg/(ke.d) 0.05~0.1mg/(kg-d) 霉 酚 酸 酯 0.5~1.0 2 次 / 虽 











图 19-6-9 ”成 人 微小 病变 肾病 治疗 方案 示意 


约 10% 的 成 人 MCD 经 足 量 激 素 治疗 16 周 尿 蛋 白 不 
缓解 , 称 为 激素 抵抗 MCD。 对 于 激素 抵抗 的 患者 MCD 患 
者 要 重新 评估 病情 ,应 重新 进行 肾 活检 明确 是 否 为 局 灶 节 
段 肾 小 球 硬化 (FSGS) , FSGS 的 疗效 和 预后 均 差 于 MCD。 
对 于 激素 抵抗 的 MCD 的 治疗 目前 尚 缺乏 足够 的 RCT 研 
究 , 治 疗 原则 同 FSGS 的 治疗 。 

如 果 MCD 患者 病情 妖 重 ,甚至 出 现 AKI, 震 要 透析 治 
疗 时 , 仍 需 同时 使 用 糖 皮质 激 天 作用 为 一 线 治疗 。 一 小 样 
本 的 研究 显示 ,儿童 MCD 患者 至 成 人 时 MCD 复发 .但 这 
些 患 者 的 心血 管 风 险 并 未 升 高 ,因此 儿 竟 期 间 短 御 的 高 脂 
笑 症 并 不 意味 着 远 期 心血 管 风 险 增加 。 故 对 于 MCD 伴 高 
指 血 症 的 患者 ,不 建议 应 用 他 汀 类 降 脂 药物 。 严 重 NS, 积 
极 利 屎 治疗 的 MCD 患者 应 用 ACEI 或 AKB 易 出 现 AKI1. 
因此 对 血压 正常 的 MCD 妃 者 不 建议 应 用 ACEI 或 ARB 降 
尿 蛋 自 。 

CNL 和 MMEF 是 否 可 以 车 代 糖 皮质 激素 作 用 为 一 线 药 
物 治疗 成 人 MCD 及 其 疗效 目前 尚 无 定论 ;CNI 如 环 孢 家 
和 他 克 疯 司 是 奉 更 优 于 CTX; 利 受 普 单 抗 (Rituximab) 、 左 
旋 味 哩 治疗 反复 复发 及 激素 抵抗 MCD 的 疗效 ;反复 复发 
抵抗 MCD 患者 远 期 心血 管 .代入 和 恰 病 的 风 
险 太 治疗 对 其 的 影响 电 震 临床 进 - 步 研 究 ， 









































参考 文献 

1. Tall MW, Chertow GM. Marsden PA et al. Primary Glo 
merular Discase// Brenncr BM. Brenner and Rector’s The Kidney. 
tp ed, Philadelphia: WE Saunders. 2012. 

De Vo Liberta (Ciuliano MG al. Miycophenolate mofetil jn 
Primary glomerulopathics, Kidney Jmi .2008.73(2):1541162. 


3 Culini S, Prasad N. Sharma REK, ct al. Tacrolimus: a new 





or Steroidl resistant nephrorie rome in children 





Sephaol Dial Transplant.2008.23(63):916 913. 


第 十 节 ”局 灶 节 段 性 
肾 小 球 硬化 症 


袁 敏 ” 丁 小 强 


局 灶 节 段 性 展 小 球 硬 化 症 (focal secgmental glomerulo- 
sclerosis, FSGS) 是 一 种 包括 多 种 病因 及 发 病 机 制 在 内 的 临 
床 病理 综合 征 的 诊断 。 临 床 主要 表现 为 融和 白 尿 、 肾 病 综 名 
征 ,主要 病理 表现 为 部 分 性 小 球 (局 灶 ) 及 部 分 崩 小 球 毛 细 

凶 祥 ( 节 段 ) 发 生硬 化 性 改变 。 随 着 病变 发 展 ' 呈 小 球 逐 
渐 弥 漫 硬化 ,其 至 出 现 球 性 便 化 。 病 变 首先 内 及 旦 皮质 深 
层 的 血 旁 肾 小 球 ;早期 就 可 以 出 现 明显 的 肾 小 管 - 间 质 病 
变 。FSGS 可 为 原 发 性 或 继 发 于 其 他 各 种 疾病 , 随 着 诊断 
水 平 的 不 断 提高 ,本 病 发 病 率 有 逐年 增 高 趋势 。 本 病 对 各 
种 治疗 的 反应 均 较 差 ,疾病 时 慢 性 进 和 了 人 隆 过 程 ,最终 发 生 慢 
性 肾 衰 竟 。 















【分 类 】 
(一 ) 原 发 型 ( 特 发 性 )FSGS 
1. 非 其 他 类 型 FSGS(NOS 型 ) 
2. 尖端 型 FSGS 
3. 声 陪 型 FSGs， 
4. 细胞 型 FSGS。 
5. 门 周 型 FSGs。 
(二 ) 继 发 型 FSGS 
1. HIV 感染 。 
.静脉 姆 品 ( 海 洛 因 ) 滤 用 ，。 
.其 他 药物 (几米 杰 酸 、[ 扰 来 )。 
4， 基 因 异 常 (Cin podocinsa 辅 肌 动 熏 问 4、TRPC-6)。 
5. 时 小 球 肥 大 
(1) 病态 肥胖 。 





ON 





(2) 镰 状 细胞 病 。 

(3) 发 绀 型 先天 性 心脏 病 。 

(4) 缺 氧 性 肺病 。 

6. 肾 单 位 减少 

(1) 单 侧 晴 发 育 不 全。 

(2) 先天 性 肾 单 位 减少 症 伴 代 偿 性 肥大 。 

(3) 反 流 间 质 性 肾炎 。 

(4) 局 灶 性 肾 皮 质 坏死 后 。 

(5) 肾 切 除 术 后 。 

在 过 去 20 年 中 ,FSGS 发 病 率 有 所 增长 。 该 增长 可 能 
由 于 患 该 疾病 的 患者 确实 增多 ,也 有 可 能 由 于 疾病 定义 较 
前 明确 ,更 容易 借助 肾脏 病理 诊断 而 导致 。 不 论 何 种 原因 . 
过 去 20 年 原 发 性 FSGS 在 成 人 肾脏 病 中 的 发 病 率 从 低 于 
10% 上 升 到 约 25%。 其 中 塌陷 性 FSGS 以 及 继 发 于 肥胖 的 
FSGS 的 增长 占 很 大 的 比例 。 此 外 .多 项 研究 表明 美国 加 
人 患 病 率 明显 高 于 白人 。 












【病理 】 
(1) 光 镜 : 肾 小 球 病变 旺 局 灶 性 ( 仅 累 及 部 分 肾 小 
球 ) . 节 段 性 (受累 肾 小 球 的 节 段 小 叶 便 化 ?分 布 是 本 病 特 
征 性 的 病变 。 各 个 肾 小 球 的 病变 程度 轻重 不 一 . 节 段 性 
更 化 的 范围 亦 不 相同 ,一 般 晴 皮质 深层 的 旁 愉 单位 的 内 
小 球 节 段 硬化 出 现 最 早 , 也 最 明显 。 硬 化 处 组 织 PAS 来 
色 强 阳性 , 嗜 银 , 受 损 肾 小 球 毛细 血管 社 的 内 皮下 和 塌陷 
的 毛细 血管 禅 可 见 透明 样 变 的 物质 . 即 所 谓 的 "透明 滴 ”。 
节 段 硬化 的 籽 小 球 内 可 见 泡 淋 细 胞 ( 单 核 巨细 胞 大 暴 低 
密度 脂 恒 白 形成 ), 并 可 见 节 自 祥 与 邻近 的 讼 壁 粘连 。 炎 
性 细胞 常 聚 集 在 节 段 硬化 处 。 未 硬化 的 时 小 球 病变 轻微 
或 呈 弥 漫 性 系 膜 基 质 增生 改变 。 硬 化 肾 小 球 比例 较 高 
时 ,相对 完好 的 展 小 球体 积 代 偿 性 增 大 。 在 览 小 管 常 可 
见 到 基底 膜 局 灶 增 厚 和 萎缩 , 伴 间 质 细 胸 浸润 及 纤维 
化 。 小 动脉 内 膜 玻璃 样 物质 沉积 和 小 动脉 透明 样 实 亦 
很 常见 。 
按 2004 年 国际 肾脏 病理 学 会 FSGS 病理 分 型 标准 . 光 
镜 下 FSGS 可 分 为 下 型: 门 周 型 、 细 胞 型 、 质 端 型 .塌陷 型 和 
上 其 他 类 型 (NOS 型 ) 。 
(2) 免疫 荣光 : 卜 硬 化 性 肾 小 球 季 段 通 常 不 会 有 免疫 
医 光 着 色 或 补体 沉积 ,硬化 季 段 毛细 血管 祥 通 常 有 (3、 
Clq IgM 时 不 规则 里 粒状、 团 块 状 或 结 季 状 沉积 .其 他 血 
洛 成 分 在 使 化 区 域 较 少 见 。 
(3) 电镜 :FSGS 的 超 微 结构 特点 为 目 特 异性 .电镜 的 
作用 主要 是 识别 易 根 据 光 镜 误诊 为 FSGS 的 肾 小 球 六 六 的 
其 他 病因 。 肾 小 球 上 皮 细 胞 呈 广 泛 的 足 突 融合 .这 种 际 合 
病变 不 仅见 于 光 镜 下 有 节 段 硬化 的 肾 小 球 . 也 出 现 于 址 从 
正常 的 肾 小 球 。 系 腊 丰 质 增 多 .毛细 血管 
沉积 - 虐 皮 细胞 和 内 皮 纳 胞 空 






































原 发 性 肾 小 球 疾病 


【发 病 机 制 】 

原 发 性 FSGS 机 制 尚 不 清楚 。 本 病 在 不 同人 种 间 的 发 
病 率 具有 显著 差异 ,特别 是 美国 黑人 发 病 率 高 .预后 差 . 提 
示 巡 传 背景 在 其 发 病 机 制 中 起 重要 作用 。 有 报道 本 病 于 
MHC 抗原 全 部 相同 的 供 肾 移植 后 复发 率 达 82%% .不 完全 
相同 的 亲属 供 肾 者 复发 率 为 53%% ,而 其 他 异体 供 肾 复 发 率 
仅 35%, 也 提示 遗传 因素 的 重要 作用 。 本 病 在 移植 汉中 较 
快 复发 ,提示 本 病 是 一 种 全 身 性 疾病 。 在 肾 小 球 硬化 区 可 
见 IgM 及 C3 颗粒 样 沉积 ,支持 本 病 为 免疫 复合 物性 疾病 ， 
但 IgM 及 C3 的 沉积 也 可 能 是 继 发 性 的 。 切 除 大 鼠 546 的 
肾 则 肾脏 迅速 发 生 局 灶 节 上 段 性 硬化 ,提示 血 流 动力 学 改变 
也 是 重要 的 发 病因 素 。 在 致 病因 素 作 用 下 , 肾 小 球 内 各 种 
回 有 细胞 都 受到 不 问 程度 的 刺激 ,产生 出 大 量 的 细胞 因子 
介 导 固有 细胞 的 活化 ,造成 细胞 外 基质 产生 增多 、 血 浆 渗 
出 ,进而 使 毛细 血管 祥 塌 隐 、 闭 塞 , 硬 化 逐渐 形成 。 在 这 一 
过 程 中 , 肾 小 球 脏 层 上 皮 细 胞 一 一 足 细 胞 ,是 主要 的 参与 细 
胞 。 另 外 ,有 人 认为 足 突 细 胞 受 损 和 足 突 融合 .不 仅 使 小 球 
基 膜 上 阴离子 电化 学 屏障 受 损 , 且 使 小 球 基 膜 剥离 , 与 壁 层 
上 皮 细 胞 粘连 成 为 节 段 硬化 的 前 担 。 此 外 ,有 研究 认为 本 
病 与 高 脂 血 症 、 系 噶 基 质 合成 与 降解 失调 病毒 或 毒素 
的 损伤 等 有 关 。 





















【临床 表现 】 

本 病 临床 表现 无 特异 性 ,所 有 年 龄 均 可 发 病 . 但 多 数 发 
病 年 龄 在 25 一 35 岁 . 男 性 高 于 女性 , 黑 种 人 多 见 。 

所 有 患者 均 有 不 同 程度 的 盘 自 尿 .50% 可 表现 为 粒 病 
综合 征 , 占 原 发 肾病 综合 征 的 5 中 二 20 名。 半数 以 上 上官 者 
有 血尿 .多 为 镜 下 血尿 . 偶 有 肉眼 血尿 。 约 173 患者 有 不 同 
程度 的 肾 功 能 不 全 .1 3 患者 可 有 高 血压 。 

成 人 和 儿童 FSGS 临床 表现 有 所 不 同 , 儿 童 蛋 白 尿 多 
见 .成 人 高 血压 多 见 、 不 同 病 理 类 型 临床 表现 也 不 尽 相 同 。 
例如 . 门 周 型 侍 肾 小 球 肥 大 的 FSGS 患 普 熏 扬 不 程度 向 比 
不 伴 肾 小 球 肥 大 患者 要 轻 :与 非特 异型 FSGS 相 比 . 塌 隐 型 
FSGS 常 有 严重 尿 和 避 功 能 不 侈 . 但 高 血压 比例 较 少 ; 
尖端 型 FSGS 则 常 以 急性 水 肿 起 病 。 











【实验 室 检 查 】 

低 焉 向 血 症 在 FSGS 患 否 中 常见 ,血清 副 白 均 有 不 同 
下 降 . 尤 共 有 型 及 尖 FSGS 患者 ，EFSGS 中 血 
清 补 体 一 般 正常 .免疫 球 舟 自 可 降低 .高 脂 血 症 多 见 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

由于 FSGS 病变 时 局 址 节 段 分 布 的 特点 ,所 以 容易 当 
疹 ,并 由 外 其 他 虹 小 球 疾病 引起 的 类 似 病理 政变 . 
如 IgA 星 病 ,狼疮 性 涌 炎 、 轻 链 沉 积 病 、Alport 综合 征 等 ， 


另外 本 病 还 应 与 肾 小 球 轻微 病变 及 轻 度 系 肛 增生 性 情 小 球 
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肾炎 相 鉴别 .对 于 经 正规 糖 皮 质 激素 治疗 无 效 的 患者 应 豆 
蝎 FSGS 可 能 ,必要 时 重复 肾 活检 。 确 诊 FSGS 后 还 应 注 
意 排除 继 发 因素 . 





治疗 】 
大 剂量 长 期 激素 治疗 是 成 人 及 儿童 FSGS 的 主要 治 
疗 。 国 际 儿童 肾脏 病 研 究 协会 推荐 初始 用 泌 尼 松 60mg/ 
(mr ，d). 最 多 用 到 80mg/d,4 周 后 减 到 40mg/(m* 。d) 
(最 多 60mg/d) .疗程 分 为 7 天 、4 周 或 4 周 以 上 。 大 剂 生 、 
长 疗程 的 泼 尼 松 有 利于 诱导 缓解 。 因 此 为 达到 缓解 : 泌 尼 
| 松 需 持续 16 周 服用 。 成 人 完全 缓解 平均 需 3 一 4 个 月 。 对 
于 复发 患者 ,重复 激素 疗程 可 能 再 次 达到 级 解 , 霄 延 长 疗程 
(之 6 个 月 )。 对 于 频繁 复发 的 激素 依赖 性 患者 ,可 加 用 环 

孢 素 . 

激素 抵抗 性 患者 .加 用 环 磷 栈 胺 或 环 孢 素 A(CsA) 可 
能 会 有 一 定 效果 。CsA 治疗 FSGS 有 和 较 多 的 证 据 支 持 。 一 
般 常用 CsA 剂量 为 5~~6mg/(kg* d) 口 服 ,大 部 分 患者 于 1 
个 月 内 起 效 ,但 75 光 的 患者 在 减 量 或 停 用 时 复发 。CsA 有 
产 重 的 肾 栓 性 副作用 ,对 于 慢性 肾 功 能 不 全 及 已 有 严重 小 
管 间 质 病变 的 FSGS 患者 ,CsA 可 加 快 其 进展 。 肾 功能 异 









常 者 起 始 剂量 宜 为 2. 5mg/(kg。d) , 血 肌 醋 在 221xmol/L 





(2.5mg/dl) 以 上 者 鼠 用 , 若 4 一 6 个 月 后 仍 无 5 7 子 停 
药 : 通常 在 CsA 治疗 获得 缓解 后 12 个 月 以 上 纪 ! 
以 减少 复发 . 吗 替 麦 考 酚 酯 (MMF) 对 部 分 激素 或 CsA 不 
敏感 的 FSGS 患者 可 能 有 效果 ,建议 剂量 为 750 一 1500mg， 
dd 分 其 次 口服 。 基 他 免疫 抑制 剂 如 他 克 庙 司 ( 普 乐 可 复 、 
FK-506)、 西 罗 莫 司 尚 有 待 于 进一步 研究 。 

ACEL ARB 在 FSGS 中 得 到 试用 .能 改善 FSGS 的 肾 
脏 病 症 , 革 远 期 预后 妇 好 ,因此 该 治疗 应 在 其 他 抗 炎 及 免疫 
抑制 疗法 基础 上 使 用 ,即使 共有 高 血 名 ,减少 痛 小 球 滤 过 率 
等 副作用 , 仍 应 酌情 使 用 。 











【病程 与 预后 】 

FSGS 患 少 一 舱 总 体 巴 后 相对 较 差 . 约 半数 中 者 在 10 
年 内 发 展 为 ESRD 

与 预后 有 关 的 因 来 有 : 儿 佛 自 尿 程 席 。 名 发 病 时 并 功 
能 :发 病 时 血 凯 钱 水 平 升 高 者 预后 不 作 。 多 病理 中 的 视 性 
病 灾 : 冶 问 质 纤 维 化 或 小 管 次 缩 者 预后 不 作 。 写 中 六 肾病 
和 A A 妆 BY ek , 
是 否 得 到 缓解 是 有 效 的 预后 指标 之 一， 
的 患者 党 脏 预 后 远 好 于 未 缓解 者 。 完 全 组 或 










训 


异 FSGS 患者 对 和 酮 皮质 激素 治疗 有 效 ， 
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第 十 一 节 膜 性 肾病 
刘 红 ” 丁 小 强 


膜 性 肾病 Cmembranous nepbhropathy,MN) 是 以 大 量 绰 
白 尿 或 肾病 综合 征 为 主要 表现 .病理 上 以 肾 小 球 毛 细 血 管 
基 膜 均匀 一 致 增 厚 、 有 弥漫 性 上 皮下 免疫 复合 物 沉积 为 特 
点 ,一 般 不 伴 有 细胞 增殖 的 一 组 疾病 ,分 特 发 性 腊 性 肾病 
(idiopathic membranous nephropathy, IMN) 与 继 发 性 膜 性 
肾病 两 类 ,导致 继 发 性 MN 的 病因 很 多 ,临床 诊断 时 应 仔 
细 鉴 别 。 本 节 主要 介绍 特 发 性 膜 性 肾病 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 
特 发 性 膜 性 邮 病 是 一 种 免疫 介 导 的 疾病 ,目前 更 倾向 
于 是 一 种 自身 免疫 性 疾病 ， 原 位 免疫 复合 物 沉积 于 肾 小 球 
基 膜 的 上 皮 侧 ,导致 免疫 损伤 和 炎症 。 目 前 已 经 明 确 导致 
成 人 IMN 的 自身 抗原 包括 是 细 胞 抗原 M 型 雄 脂 酶 A2 入 
体 (M-type phospholipase A2 receptor'， PLA2R) 和 导致 少数 
新 生 儿 IMN 的 足 细胞 中 性 内 钛 着 Neutral endopeptidase， 
NEP)。 在 20 世纪 50 年 代 Walter Heymann 采用 大 鼠 近 端 
肾 小 管 上 皮 细 胞 剧 状 缘 提取 物 (FxlA) 免疫 Lewis 大 也, 建 
了 类 似 于 人 膜 性 肾病 改变 的 主动 型 Heymann 肾炎 模型 ， 
此 后 进一步 通过 FxlA 免疫 免 后 提取 相应 抗体 注 射 至 大 
鼠 . 诱 导 大 鼠 肾 小 球 上 皮下 人 免疫 复合 物 沉积 并 出 现 蛋 白 尿 ， 
建立 了 被 动 型 Heymann 肾炎 昼 马 。 被 动 型 Heymann 晤 炎 
模型 的 建立 表明 膜 性 肾病 中 免疫 公 合 物 系 是 小 球 原 位 沉 
只 .而 非 源 于 循环 免疫 复合 物 或 抗原 种 植 . 息 抗 原 应 该 是 
疹 小 球 中 的 某 特殊 组 分 。 在 20 世纪 80 第 代 初 ,终于 鉴定 
出 此 抗原 并 命名 为 Megalin。 但 是 Heymann 籽 炎 并 不 能 
完全 国明 人 特 发 性 膜 性 肾病 的 发 病 机 制 。 首 先 Megalin 在 
人 类 足 细胞 并 不 表达 巷 至 与 Megalin 结构 相似 的 抗原 在 
人 类 足 细胞 也 未 被 发 现 。 具 次 ,Heymann 肾炎 肾 小 球 中 沉 
积 的 IgG 抗体 很 窑 易 激活 补体 经 典 途径 -但 是 .在 人 类 MN 
中 沉积 的 IgG 主要 为 亚 型 gG4, 它 不 能 激活 补体 经 典 途 
径 。2002 年 ,Debiec 发 现 新 一 组 新 后 儿 特 发 性 异性 肾病 
于 先天 性 是 细胞 NEP 缺乏 的 好 亲 媳 娠 中 产生 抗 NEP 抗 
体 .通过 胎盘 作用 王 胎 儿 野 小 球 基底 喷 的 NEP 产后 原 位 免 
疫 复 谷物 敏 病 . 谋 鉴定 出 NEP 是 时 敌 IMN 的 自身 抗体 、 



























但 抗 NEP 抗体 仅 在 特定 人 群 中 检 出 .并非 是 大 多 数 IMN 
患者 的 致 病 抗原 。2009 年 .Beck 等 发 现 了 足 细 胞 抗原 M 
型 PLA2R 是 成 人 IMN 的 靶 抗 原 .70 嗓 的 患者 体内 可 找到 
此 抗 PLA2R 抗体 , 且 为 IgG4 亚 型 。 在 继 发 性 膜 性 肾病 和 
其 他 类 型 肾 小 球 疾病 中 . 则 少见 此 抗体 存在 。 免 疫 复 合 物 
形成 后 激活 补体 :激活 补体 .形成 膜 攻击 复合 物 C5b9. 它 
可 导致 足 细胞 功能 和 结构 受 损 , 释 放 活性 氧 .启动 脂 质 氧化 
应 激 ,花生 四 烯 酸 产生 增加 , 足 细胞 的 骨架 蛋白 和 GBM 结 
构 遭 到 破坏 ,最 终 形 成 蛋白 尿 。 在 IMN 中 ,上 皮下 免疫 复 
合 物 以 IgG4 沉积 为 主 : 它 只 能 激活 补体 蔡 代 途径 ,而 IgG1 
和 IgG3 可 同时 激活 经 典 途径 和 替代 途径 。IgG4 由 B 细胞 
产生 ,因此 ,抑制 B 细 胞 增殖 将 米 可 能 成 为 膜 性 肾病 一 个 
新 的 靶 向 性 治疗 措施 。 特 发 性 膜 性 肾病 与 免疫 遗传 学 指标 
可 能 相关 .英国 等 一 些 欧洲 国 ; 发 性 膜 性 肾病 患者 
HLA-DR3 检 出 率 较 高 .而 日 本 特 发 性 膜 性 肾病 患者 HLA 
DR2 检 出 率 居多 ,美国 ,英国 本 病 患 者 有 B18-BIF1-DR3 单 
型 阳性 者 往往 较 其 他 类 型 预后 差 。 特 发 性 膜 性 肾病 忠 者 的 












第 六 章 ， 原 发 性 肾 小 球 疾病 


足 细胞 的 结构 .数目 及 足 细胞 相关 蛋白 分 布 异常 .提示 膜 性 
肾病 也 是 一 种 足 细 胞 病 。 
继 发 性 膜 性 肾病 主要 由 循环 免疫 复合 物 所 致 。 





【病理 了 

早期 肾脏 肿 大 、 巷 由 .慢性 肾 衰 竟 晚 期 肾 胜 大 小 仍 正常 
或 略 小 。 本 病 光 镜 和 电镜 下 病理 特点 为 上 皮下 免疫 复合 物 
沉积 和 基底 膜 增 厚 及 变形 。IMN 的 免疫 复合 物 只 分 布 在 
毛细 血管 祥 
生 。 继 发 性 膜 性 肾病 由 循环 免疫 复合 物 引 起 .免疫 复合 物 | 
除 分 布 于 毛细 血管 祥 外 ,还 可 在 系 膜 区 沉积 , 系 膜 区 有 电子 | 














致密 物 沉积 。 免 疫 菊 光 检查 可 见 1gG、C3 呈 细 颗粒 状 浆 漫 一 


性 沉积 于 肾 小 球 毛细 血管 祥 .IMN 以 IgG4 沉积 为 主 . 而 继 
发 性 MN 则 以 IgG 的 其 他 亚 型 沉积 为 主 。 有 时 可 见 IgM 
及 纤维 蛋白 。 肾 间 质 可 见 以 淋巴 细胞 为 主 的 细胞 浸润 .其 
程度 与 其 肾病 综合 征 和 肾 功 能 程度 损害 明显 相关 。 根 据 光 
镜 和 电镜 所 见 , 本 病 可 分 为 四 期 . 见 表 19-6-9。 


而 不 分 布 在 系 膜 区 .一 般 无 内 皮 或 系 膜 细胞 增 





分 期 


表 19-6-9 ” 膜 性 肾病 的 病理 分 期 


EE 


光 和 镶 


免疫 荧光 


电 镜 





工期 


工期 


王 期 


人 下期 


HE.PAS 染色 时 肾 小 球 毛 细 血 管 
壁 基本 正常 ,PASM 染色 时 可 见 节 
段 分 布 的 细小 的 上 皮下 嘲 复 红 物 ， 
未 见 * 钉 突 ” 内皮 细 胞 、 系 膜 细胞 
及 祥 腔 多 不 受累 


最 小 球 毛细 血管 祥 基 膜 浆 漫 均 匀 
一 敏 性 增 厚 , 上 皮 侧 梳 齿 状 “ 
形成 ,弥漫 分 布 





肾 小 球 毛 细 血 管 祥 基 上 膜 明 显 增 厚 ， 
“ 钉 突 ” 较 大 ,多 数 区 域 融合 .连接 
成 片 , 形 成 一 层 类 似 于 基 膜 样 的 物 
质 将 沉积 物 包 绕 





肾 小 球 废弃 增多 , 除 肾 小 蒜 基 腊 明 
显 增 厚 外 , 祷 腔 变 锋 罕 。 半 注 切 片 
PASM-Masson 染色 有 了 时 可 见 明显 
增 硅 的 基 膜 吕 " 链 条 ”或 假 双轨 样 
改变 。 有 时 可 发 生 局 灶 透 明 变 性 
或 使 化 ,罕见 新 月 体形 成 


免疫 球 蛋白 lgG 及 补体 C3 沿 基 膜 
颗粒 状 分 布 


免疫 复合 物 呈 颗粒 状 弥漫 分 布 于 
基 膜 上 皮 侧 .有 时 呈 假 线 状 。 继 发 
性 膜 性 肾病 如 SLE 时 , 系 膜 区 免疫 
复合 物 沉积 不 仅 包括 免疫 球 蛋 白 
和 补体 ,而且 强度 明显 大 于 上 上皮 
侧 。IMN 沉积 的 免疫 复合 物 沉 积 
主要 是 IgG、C3. 约 占 20 吕 ~ 如 镶 ， 
IgA 及 IEM 少 见 

肾 小 球 毛 细 血 管 祥 上 皮 侧 沉积 物 
体积 增 大 .散在 分 布 . 逐 渐 创 合 于 
基 膜 之 中 .废弃 的 肾 小 球 中 也 可 见 
阳性 的 免 妆 球 得 白 和 补体 


同 扯 期 





上 皮下 电子 致密 物 小 .形态 不 规 
则 . 稀 疲 分 布 . 基 膜 致密 层 正常 . 钉 
突 不 明显 , 壁 层 上 皮 细 胞 改变 明 
显 . 胞 浆 帘 细胞 器 .邻近 致密 物 的 
脏 层 上 皮 足 突 增 宽 , 内 见 较 多 聚集 
微 丝 








上 皮 侧 电子 致密 物 及 钉 突显 而 易 
见 , 其 大 小 、 形 态 多 较 规 则 .均匀 一 - 
致 分 布 。 脏 层 上 皮 细 胞 胞 浆 主 写 、 
含 较 多 细胞 器 , 足 突 损 合 , 系 晓 区 
尚 届 下 常 


容 小 球 基 腊 笋 密 层 明显 增 夺 :外侧 
加 (上 皮 侧 ) 不 规则 . 增 厚 的 2 
中 及 上 皮 侧 仍 可 见 电 子 致密 物 。 
广 层 上 皮 细 胞 足 突 涡 合 , 微 绒毛 化 
的 较 开 期 病变 明显 

对 明显 增 厚 . 被 包 










绕 至 腊 中 的 
透亮 区 。 内 皮下 沉积 和 系 膜 区 增 
殖 多 见于 继 发 性 腊 性 悄 病 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





【临床 表现 】 

特 发 性 膜 性 肾病 可 见于 任何 年 龄 .但 以 成 人 多 见 .平均 
发 病 年 龄 35 岁 左 右 . 男 : 女 为 2 : 1, 约 占 成 人 肾病 综合 征 
的 20 兴 一 40 兴 ,在原 发 性 肾 小 球 疾病 中 约 占 10%。 起 病 隐 
医 , 少 数 有 前 驱 感 染 史 。15%~~20% 以 无 症状 性 蛋白 尿 为 
首发 症状 .80 和 % 表 现 为 肾病 综合 征 。 蛋 白 尿 为 非 选择 性 。 
30 共 一 50 汉 成 人 患者 有 镜 下 血尿 ,肉眼 血尿 罕见 。 早 期 血 
压 多 正常 , 随 病程 进展 约 50 中 出 现 高 血压 ,可 随 肾病 缓解 
而 恢复 正常 。80 和 有 不 同 程度 水 肿 , 重 者 可 有 胸水 .腹水 等 
外 体腔 积 液 。 本 病 早期 肾 功能 多 正常 , 约 30%% 缓 慢 进展 为 慢 
” 性 肾 功 能 减退 ,部 分 进入 终 末期 肾病 ,需要 透析 或 移植 治 
疗 。 本 病 较 易 合并 抗 肾 小 球 基 底 膜 型 新 月 体 肾炎 .可 能 由 
于 基底 膜 受 损 引起 膜 抗 原 裸露 或 释放 ,导致 抗 基底 膜 抗体 
形成 。 血清 中 可 能 检测 到 抗 基底 腊 抗 体 和 抗 中 性 粒 细胞 抗 
体 。. 因此 ,如 果 病 情 稳定 的 患者 出 现 迅 速 的 肾 功能 减退 和 
快速 进展 性 坚 炎 样 表现 ,应 高 度 答 惕 此 并 发 症 的 可 能 。 

特 发 性 膜 性 肾病 的 另 一 显著 特点 是 易 合 并 静脉 血栓 、 

发 生 率 各 报道 差异 颇 大 ,此 可 能 与 各 报道 中 患者 的 病情 、 诊 
断 血 栓 的 方法 等 因素 有 关 。 血 检 形 成 可 见于 任何 部 位 .但 
以 情 静 脉 血栓 相对 多 见 , 约 为 4% 一 52%。 急 性 肾 静 脉 血 
栓 形 成 表现 为 突然 出 现 的 腰痛 . 伴 肾 区 另 击 癣 。 原 蛋白 突 
然 增 加 ,和 常 出 现 肉 银 血尿 、 白 细胞 尿 和 高 血 奈 .超声 波 检 查 
见 病 侧 肾脏 增 大 。 双 侧 肾 静 脉 血栓 形成 可 致 少 尿 和 急性 肾 
损伤 。 慢 性 肾 静 脉 血 答 形 成 表现 为 肾病 综合 征 加 重 , 并 出 
现 峭 小 管 功能 损害 表现 如 最 性 糖尿 、 氮 基 酸 永和 肾 小 管 性 
酸 中 毒 等 。 图 及 CT 亦 有 助 于 诊断 .确诊 希 作 肾 静 
肪 造影. 师 . 遍 , 心 和 下 了 肢 等 部 位 血栓 可 有 相应 表现 , 需 特 
划 锭 惕 的 是 . 栓 子 脱落 可 导致 儿 死 - 
































人 尽 素 





【辅助 检查 】 

蛋白 尿 是 膜 性 肾病 最 显著 的 特点 。80%% 以 上 的 患者 尿 
蛋白 之 3g/d, 部 分 患者 甚至 可 这 20g/d。 严 重 患 者 出 现 低 白 
和 蛋白 血 症 及 其 他 蛋白 如 IgG 的 丢失 。 血 脂 蛋 白 升 高 ,常见 
LDL 和 VLDL 升 高 。30% 一 50% 的 患者 发 病 时 可 有 镜 下 
血尿 ,但 不 足 4% 的 成 人 患者 会 出 现 肉 腿 血 尿 ,但 儿童 肉眼 
血尿 的 发 生 率 较 成 人 高 ,发 病 时 患者 的 肾 功 能 正常 或 仅 轻 
度 减 退 。 补 体 C3 和 C4 水 平 通常 常 .在 一 些 活动 性 膜 性 
缚 病 患者 , 尿 中 可 检测 出 膜 攻 击 复合 物 C5b-9 ,病变 静止 
时 ,其 排出 减少 。 膜 性 肾病 患者 有 高 凝 倾 向 。 血 纤维 蛋白 
原 升 高 ,循环 中 前 凝血 因子 升 高 . 抗 凝 因子 如 抗 凝 血 酶 下 降 
低 。 静 脉 血 栓 形 成 时 静脉 造影 .Doppler 超声 和 磁 共 振 检 
查 可 发 现 栓 子 。 ee 

继 发 性 膜 性 肾病 , 行 乙肝 标志 物 、 商 肝 抗 体 、 抗 核 抗体 
(ANA) . 抗 双 链 DNA(SLE 标志 ) ,补体 C3、C4 及 冷 球 焉 白 
等 检查 可 能 有 阳性 发 现 。 部 分 患者 抗 怪 小 球 基 底 膜 抗体 
( 抗 GBM) 和 抗 粒 细胞 胞 桨 抗 休 (ANCA) 可 阳性 , 肿 瘤 相关 
性 者 检查 胸 片 . 结 肠 镜 、 大 使 隐 血 、 女 性 乳房 X 线 照相 等 ， 
肿瘤 标志 物 如 CEA 和 PSA 等 可 能 有 阴性 发 现 。 干细胞 移 
植 患 者 , 需 明确 是 否 有 明确 的 移 秆 物 抗 宿主 反应 ， 这 亦 可 能 
性 膜 性 肾病 相关 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

成 人 以 大 量 蛋 白 尿 尤 其 是 以 肾病 综合 征 为 主要 
者 .应 疑 及 本 疾 , 确 诊 人 各 肾病 理学 检查 。 早 期 膜 性 肾 痢 应 与 
经 微 病变 或 局 灶 性 必 小 球 便 化 鉴别 ,有 时 在 光 镑 下 不 能 区 
别 , 需 电镜 检查 区 分 。 

IMN 诊断 之 前 必须 除外 继 发 性 者 ` 见 表 19-6-10。 





表现 





表 19-6-10 继 发 性 膜 性 肾病 病因 


分 组 常 见 





免疫 性 疾病 系统 性 红 谢 狼疮 ,1 型 术 
尿 病 


不 第 邮  ，-. 





类 风湿 关节 类 , 桥 本 病 ,Graves 病 ， 
征 , 原 发 性 
直 性 着 柱 炎 , 移 植物 抗 窒 主 疾病 
细胞 移植 , 抗 












混合 型 结缔 组 织 





管 硬化 ,大 净 型 





可 


小 球 基底 膜 和 抗 中 性 细胞 胞 浆 抗 体 CANC 人 A 阳性 新 





月 体 性 肾 小 球 肾 炎 


感 类 或 寄生 虫 疾病 
药物 和 系 索 


混杂 因素 


乙 型 肝炎 
爹 制剂 , 音 窒 胶 ,NSAID 


肿瘤 , 肾 移 植 






励 论 是 初诊 的 还 是 复诊 的 膜 任 晤 病 


及 者 , 才 要 人 笠 惕 足 存 
有 有 并发 症 , 如 临床 出现 急性 膜 腹痛 ,难以 解释 的 血尿 、 查 让 
灰 霹 加 .和 急 省 肾 功 能 损害 伴 单 或 双 侧 肾 休 积 增 大 4 
剑 缆 ( 备 徐 形成 .并 作 CT.MRI. 超 或 多 普 勒 赵 志 重 
流 了 网 .并 节 脉 造 器 不 经 皮 股 昔 脉 任 刺 选择 性 肾 藤 脉 


了 由 
交 术 i 或 般 脉 分 支 不 显 形 即 可 确 涂 .并 仅 
























发 现 血 管 充 租 缺 | 


划 


六 型 肝炎 ,梅毒 , 丝 虫 病 , 血吸虫 病 ; 症 疾 : 抹 风 病 
来 , 卡 托 党 利 ,甲醛 .仙人 氨 化 合 物 类 , 布 西 拉 明 
内 痛 ,镰刀 细胞 必 贫 血 , 木 村 病 .血管 滤 泡 性 谭 巴 结 增生 症 





: 疑 该 部 位 有 小 血性 
见 到 侧 支 循环 。 





〖 治 疗 了 
(一 ) 一 般 治疗 
1 体 息 “大量 生 站 屎 .水 用 明显 时 点 承 床 休息 





2. 限 钠 ”成 人 每 日 摄 钠 2 一 3g, 儿 童 适 当 减 少 。 尿 少 

血 容 租 偏 多 时 ,还 应 限制 水 报信。 

3. 蛋白 和 热量 摄 入 ”高 蛋白 饮食 可 致 肾 小 球 高 负荷 、 
高 下 过 而 致 肾 损 伤 , 对 无 明显 肾 功能 损害 者 .蛋白 质 摄 入 以 
1 一 1 5g/(Gkg，d) 为 宜 , 应 以 含 必需 所 基 酸 的 优质 蛋白 为 
主 。 必 要 时 适当 静脉 输入 白 蛋 白 , 以 提高 胶体 渗透 压 和 循 
环 血 流量 ,增进 利尿 。 每 日 报信 热量 应 达 1800 一 2000kcal， 
足够 的 热量 摄 人 可 减少 蛋白 质 分 解 。 

4. 利尿 水 肿 明显 又 无 低 血 容量 的 
钠 盐 匹 效 时 ,可 适当 应 用 利尿 药 。 

(二 ) 激素 及 其 他 免疫 抑制 剂 ” 对 激素 及 其 他 免疫 抑 
制剂 的 疗效 仍 有 争议 。 多 数学 者 主张 根据 其 预后 危险 程度 
而 有 选择 地 加 以 治疗 .以 避免 对 低 危 患者 过 于 积极 地 使 用 
免疫 抑制 剂 而 引起 药物 的 不 良 反 应 。 对 于 无 肾病 综合 征 











少 尿 患者 .在 限制 


An 











第 六 章 ” 原 发 性 肾 小 球 疾病 


无 高 危 因素 、 肾 功能 正常 的 年 轻 患 者 .不 需 用 免疫 抑制 剂 ， 
可 给 予 血管 紧张 素 酶 抑制 药 和 (或 ) 血 管 紧张 素 工 受 体 捕 搞 
药 类 药物 ,控制 血压 在 125/75mmHg, 并 长 期 随访 肾 功 能 
和 屎 蛋白 ,定期 评估 风险 。 对 于 有 肾病 综合 征 . 尿 蛋白 持续 
二 4g/d; 超 过 基线 水 平 的 50%%, 即 使 经 抗 凝 和 ACEI 或 
ARB 抗 蛋白 治疗 6 个 月 以 上 屎 蛋白 仍 未 进行 性 下 降 的 ; 
或 出 现 严重 的 、 致 残 或 致命 的 肾病 综合 征 相 关 的 并 发 症 
时 ,或 6 一 12 个 月 内 Scr 升 高 超过 最 初诊 断 时 的 30 站 .但 
eGFR 三 25 一 30mlCmin。1. 73m2 ) ,上 且 这 种 改变 不 能 用 上 
述 药物 或 感染 等 原因 解释 的 ,推荐 开始 应 用 激素 及 免疫 | / 
抑制 剂 治疗 。 但 对 于 Scr 盖 309umol/L(>>3.5mg/dl) 或 | 
eGFR 二 30ml/(min，1.73m’ ) ,超声 示 双 肾 缩 小 (长 径 过 
8cm) ,或 有 严重 的 或 致命 的 感染 .不 应 用 免疫 抑制 剂 治 
疗 。 见 图 19-6-10。 
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| 版 用 性 横 性 睛 病 治疗 方案 的 选择 






















































膜 性 肾病 评估 及 治疗 方案 选择 


图 19-6-10 


震 用 激 索 和 免疫 抑制 剂 的 IMN 的 初始 治疗 : 激 索 与 烷 
化 剂 腾 合 应 用 则 可 诱导 长 期 缓解 。 
推荐 初始 治疗 包括 6 个 月 的 交替 周期 性 口服 和 净 
脉 应 用 糖 皮质 激 索 及 口服 煤化 剂 。 治 疗 方法 : 甲 泌 尼 松 龙 
每 大 藤 脉 滴 注 1g. 连 续 3 大 . 继 以 泌 尼 松 0. 5mg (kg。* 由 ) 
虐 烦 上 县, 连用 27 大 ， ee 丁 酸 迄 外 0.1~0.2mg (kg* 
山 或 CTX2mgy(kg。d), 共 30 大。 如 此 交替 ,此 6 个 月 。 
只 查 患 站 本 出 We ae 在 黎 死 的 与 
NS we 述 内 期 | 直 放 交 




















的 齐 旦 。 


每 天 ( 韭 周 期 竹 的 ) 应 用 1 1 服 迷 化 剂 治 疗 也 可 能 是 
有 效 的 ,但 药物 相关 的 谊 性 风险 的 发 生 可 能 更 高 ,尤其 是 应 

















低 危 中 危 组 高 危 组 
vd 人 Up4~8g/d 、GFR 正 党 Up>8g/d、GFR 逐 化 
由 
人 治疗 6 个 月 限制 一 白 摄 入 /控制 BP 
机 机 和 AGCEUARB 隆 永 引 
FE 特 尿 蛋白 ACEI/ARB 降 尿 和 蛋 也 汀 : 
屿 人 他 汀 类 药物 调 脂 联合 粮 皮 质 激 未 和 细胞 考 类 药物 
Up 蛋白 尿 持续 晴 病 范围 蛋白 尿 
GER 生 小 球 站 出 现 预 后 不 佳 因素 | 
ACEI 血 管 紧 张 表 转 持续 晴 病 范围 重 白 尿 
化 酶 抑 抽 剂 a 
ARB 四 入 要 EE 有 CFR 有 RB 化 
受 体质 搞 址 用 由 皮质 激 未 
人 + 细胞 沽 药物 
FK506 他 克 葛 司 | 
[ww |] 








FK506] 





用 超过 6 个 月 时 。 

2. IMN 的 其 他 初始 治疗 方案 神经 名 
未 准 的 TIMXN 但 et 
等 总 证 的 患 普 ,推荐 应 用 环 
建议 CNI 剂 世 在 治疗 
无 CNI 治 闻 


调 盘 站 抑制 
周期 性 : 











地 索 或 他 开交 可 治 疗 至 少 6 个 月 ， 
:8S 间 内 减 至 起 始 剂 ! 
梓 关 的 内 性 性 出 现 .可 3 Cxl a 
澳 澡 规 监测 CNL 浓度 ， 3 i 法 饼 冬 的 Ser 升 高 
中) 也 者 监测 CIN 浓度 。 

3. 初始 治疗 中 不 推荐 应 用 的 药物 “在 训 始 IMN 浓 疗 
中 .不 挫 荐 单独 应 用 糖 皮质 激素 和 MME 治疗 . 

4. 对 初始 治疗 抵抗 的 IMN 治疗 ”对 韶 始 烷 化 剂 激 


久未 
治疗 抵抗 的 患者 .建议 应 用 治疗 CNI 演 疗 。 对 初 妈 应 用 





50%. 达 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


CNI 治疗 抵抗 的 患者 ,建议 应 用 烷 化 剂 / 激 素 治 疗 。 

5. 成 人 IMN 肾病 综合 征 复发 的 治疗 ”可 再 次 应 用 初 
始 达 缓解 的 治疗 方案 ,初始 应 用 6 个 月 周期 性 烷 化 剂 /激素 
治疗 的 患者 . 当 复发 时 ,此 治疗 方案 仅 可 再 用 1 次 。 

6. 儿童 IMN 的 治疗 ”建议 儿童 IMN 治疗 同 成 人 IMN 
治疗 ,但 儿童 周期 性 烷 化 剂 /激素 治疗 不 要 超过 1 个 疗程 。 

7. 其 他 免疫 抑制 治疗 ”合成 的 肾上腺 皮质 激素 
(ACTH) 和 抗 CD20 单 抗 治疗 IMN, 可 以 显著 减轻 患者 的 
蛋白 尿 , 但 其 长 期 疗效 仍 需 进一步 研究 。 

只 有 当 IMN 患者 无 大 基 蛋 白 尿 ( 盖 15g/d) ,但 出 现 快 
速 肾 功 能 减退 (1 一 2 个 月 内 Scr 翻 倍 ) , 需 重 复 肾 活检 。 

(三 ) 高 凝血 症 及 肾 静 脉 血 栓 形成 的 治疗 ”建议 对 
ININ 肾病 综合 征 患者 ,有 显著 的 低 白 蛋 白 血 症 ( 二 25g/L) 
及 高 血栓 形成 风险 ,应 考虑 应 用 口服 华 法 林 预 防 性 抗 凝 。 
肾 静 脉 或 其 他 部 位 血栓 形成 的 抗 族 治疗 ,常用 肝素 1 一 
2mg/(kg。d) 及 尿 激 顶 4 万 一 8 万 吕 加 入 5 兴 葡 欧 糖 液 
250ml 中 缓慢 静 滴 ,2 一 上 周 为 1 个 疗程 。 亦 可 用 低 分 子 肝 
素 5000U 腹壁 皮下 注射 ,每 日 1 次 。 对 血 纤 维 蛋白 原 增 疝 
者 ,可 用 降 纤 酶 5U 加 入 生理 盐水 250ml 缓慢 静 泣 ,每 日 1 
次 ,5 一 7 天 为 一 疗程 。 疗程 结束 后 , 继 以 口服 华 法 林 
2.5mg/d, 双 喀 达 莫 25 一 50mg, 每 日 3 次。 上述 治疗 尚 可 
减少 从 白 尿 , 改 善 籽 功能 。 抗 凝 治疗 有 潜在 出 血 危 险 , 应 加 
强 监护 。 已 有 肾 静 脉 血栓 形成 者 , 除 上 述 治疗 外 ,可 在 早期 

(起 病 后 3 日 内 ) 肾 动脉 插 管 给 予 深 纤 药 . 如 永 激 酶 、 降 纤 杉 
等 : 对 于 急性 肾 静 脉 大 血栓 ,在 保守 治疗 无 效 时 、 
肾 , 孤 立 性 或 右 性 大 血栓 ,可 考虑 手术 摘除 。 在 抗 泌 治 疗 的 
同时 应 积极 治疗 展 病 综合 征 . 防 治 加 重 高 凝 的 因素 .如 合理 
上 应用 激素 与 利尿 药 . 仿 治 高 脂 血 症 及 其 他 部 位 栓 塞 并 发 
手 本: 
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We 






为 30% 一 50%， 
3 年 的 完全 缓解 


gy os 肾病 .其 1 年 .2 





率 分 别 为 10% 16 经 和 22 共 。 


预后 与 多 种 因 来 i 关 : [入 让 碌 . 是 长 期 预后 









人 不仁 报 重 贤 的 指标 2 /d ,持续 6 个 月 以 
biG mse tsa 碌 盘 咎 二 6gi, 持 续 9 
个 月 以 上 .5 多 《可 能 进入 慨 不 爹 ; 帮 加 者 尿 谷 白 二 





i 中流 18 个 用 以 二 
多 就 诊 时 性 功 
号 全 pa 

男性 好 
功力 






, 则 进入 慢性 肾 切 能 不 全 的 风险 更 高 
.病程 中 肾 纺 能 进行 性 恶化 的 风 
较 好 ,50 岁 以 上 者 较 差 。 名 性 别 :女性 人 

名 性 活检 病理 分 期 : ] 其 多 可 缓解 .其 至 恢复 .1 
所 由 一 人 期 午后 不 信 。 re 
训 坟 IMN 时 功能 ， 下 化 的 独立 的 危险 因素 

形成 和 局 灶 竹 节 自 性 最 小 球 便 化 也 是 也 ee 良 记 
仁和 有 严重 并 发 手 首 亦 差 。 在 痛 移植 中 ,本 病 很 少 仇 发 
A 























二 
A 
1 人 
你 
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表 19-6-11 与 预后 相关 的 时 间 依 赖 性 指标 


超 强 指标 
肾 功 能 持续 减退 
持续 严重 蛋白 尿 
三 8g/d 持续 宇 6 个 月 
三 6g/d 持续 宇 6 一 9 个 月 
合并 新 月 体形 成 
强 指标 
持续 中 度 和 蛋白 尿 如 之 4g/d 持续 之 6 一 18 个 月 
首次 体检 时 存在 非常 严 重 焦 白 尿 如 宇 10g/d 
首次 体检 时 肾 功 能 受 损 


















慢性 小 管 间 质 改变 
间 质 纤维 化 
小 管 获 缩 
弛 病 综合 征 时 的 动脉 粥 样 硬化 或 血栓 并 发 症 
尿 色 - 征 球 蛋 白 或 IgG 排 汽 窑 升 疝 
中 等 强度 指标 
男性 


老年 >50 岁 
控制 不 佳 的 高 血压 

局 站 阶 段 性 晴 小 球 硬化 
第 3 阶段 痛 小 球 损伤 
间 质 单 核 细胞 浸润 
透明 样 血 管 损伤 


一 思科 管 损伤。 一 
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IgA 肾病 
刘 红 ” 丁 小 强 


第 十 二 节 


【概述 了 
lgA 肾病 (JgA nebhropathy,JgAN) 是 指 免 疫 球 彝 门 A 
在 展 小 球 系 膜 区 异常 沉积 所 导致 的 做 性 肾 小 球 肾 炎 , 炳 理 
于 表现 为 系 腊 增生 . 系 腊 区 以 I 入 主 的 侈 疫 复 介 物 沉 
积 。 它 是 我 国 般 常 见 的 原 发 性 肾 小 球 疾病 , 约 占 性 活检 中 
户 发 性 又 小 球 疾病 的 30 甸 一 350 区 -放下 有 上 于 升 超 势 、IgA 


用 病 主妇 办 及 青年 人 :发病 高 峰 为 20 一 30 岁 .5 全 一 旺 几 的 















患者 确诊 后 10 年 内 进入 终 来 期 肾脏 病 (end stage renal dis- 
ease,ESRD) ,15 欠 一 40 站 的 患者 20 年 内 进展 至 ESRD, 是 
导致 我 国 ESRD 最 重要 的 疾病 。IgA 肾病 最 主要 的 临床 表 

现 为 肉眼 血尿 或 镜 下 血尿 , 伴 不 同 程度 的 焦 白 尿 ,病情 











性 进行 性 发 展 。 少 数 患者 也 可 表现 为 快速 进展 性 肾 小 球 肾 
we 甚至 起 病 时 就 伴 有 高 血压 或 肾 功能 减退 。IgA 肾病 组 


织 病 理学 主要 表现 为 不 同 程度 的 系 膜 增生 .可 伴 有 其 他 多 
种 病变 ,如 肾 小 球 球 性 或 节 段 硬化 、 新 月 体 、 祥 坏死 和 血管 
病变 等 。 由 于 IgA 肾病 临床 及 病理 表现 多 样 .其 预后 也 完 
全 不 同 ,治疗 必须 结合 临床 表现 和 和 病理 特征 制订 个 体 化 治 
疗 方案 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

IgA 肾病 是 免疫 复合 
因素 有 关 。 

1. 免疫 发 病 机 制 IgAN 是 由 于 循环 免疫 复合 物 在 肾 

小 球 系 膜 区 异常 沉积 .激活 补体 替代 途径 所 致 。 其 中 IgA 
分 子 糖 基 化 的 异常 是 致 IgAN 的 关键 原因 。JgAl 分 子 重 
链 的 两 个 恒定 区 之 间 有 一 个 独特 的 铵 链 结 构 , 可 结合 3 一 5 
个 0 聚 糖 链 。IgAl 分 子 O 聚 糖 链 半 乳糖 化 异常 致使 ) 聚 
i i 缺失 ,异常 的 IgAl 分 子 自身 聚合 或 作为 自身 

i 原 与 体内 的 lgG 或 IgAl 抗体 结合 ,形成 免疫 复合 物 , 后 
与 细胞 外 基质 (如 Fibronectin 胶原 T 亲和力 增加 :从 而 
沉积 主 痛 小 球 系 膜 区 ,促进 炎症 反应 和 补体 激活 .导致 系 览 
细胞 增生 和 细胞 外 基质 合成 增多 。 补 体 激 活 还 可 增 
板 生 生 生长 因子 或 用 败坏 死因 子 等 细胞 因子 或 化 : 
胃 子 对 是 细胞 的 直接 损伤 。 
2. 遗传 因素 IgA 肾病 发 病 康 随 种 族 和 地 理 分 布 而 
不 同 ,部 分 具有 家 族 肾 集 现 象 ,表明 踪 传 因素 在 ljgA 肾病 
发病 机 制 中 起 重要 作用 。IgALl 粮 基 化 异常 具有 遗传 性 : 
噶 常 IgAl 在 病 汉 ,细菌 等 抗 床 的 作用 下 (二 次 打击 ), 变 成 
能 结合 异常 fgAl 的 IgG1 抗体 ,从 而 形成 循环 免疫 复合 
物 .最 终 导 敏 ljgAN。 见 图 19-6-11。 


物性 肾炎 ,其 发 病 与 免疫 、 踪 传 等 





























分 泌 TgA1 的 B 细 胞 遗传 性 








二 次 打击 
病 术 感染 ? 踪 传 因 来 ? 体 细胞 变 噶 ? 


| 产生 抗 多 糖 抗体 


Y 
免疫 复合 物 形 成 




















异常 糖 基 化 IgA1 形 成 增多 
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性 小 球 沉积 
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血 屎 、 各 白 屎 、 背 妆 
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19-6-11 “IgA 窒 病 发 病 机 制 


第 六 章 “” 原 发 性 肾 小 球 疾 病 


目前 越 来 越 多 的 研究 专注 于 寻找 IgA 肾病 的 致 病夫 
因 , 并 已 发 现 一 些 与 IlgAN 发 病 的 关联 位 点 。 


【病理 】 

1. 光 镜 IgA 肾病 病理 表现 多 样 . 所 有 免疫 复合 物 介 
导 的 增生 性 肾 小 球 肾 炎 的 肾 组 织 病理 改变 都 可 以 也 现在 
IgA 肾病 中 ,但 以 系 膜 增生 为 其 最 主要 种 核心 的 病变 。 肾 
活检 时 .IgA 肾病 通常 表现 为 局 灶 或 弥漫 系 膜 增生 或 增生 
性 肾 小 球 肾炎 .一些 患者 光 镜 下 可 仅 表 现 为 轻微 病变 .也 有 
部 分 患者 表现 为 进展 性 
便 化 性 病变 。 

由 于 IgA 肾病 病理 改变 的 极度 不 均一 性 .因此 一 些 学 
者 提出 了 半 定 量 及 单一 分 级 两 种 方法 以 评估 IgA 肾病 区 
病情 ,判断 预后 。 半 定量 积分 法 将 肾 小 球 . 痛 小 管 、 ee 
肾 血 管 病变 分 为 4 级, 分别 为 无 病变 (0 分 )、 轻 度 病 变 ( 
分 )、 中 度 病 变 (2 分 )、 重 度 病 变 (3 分 ) ,计算 总 A 
判断 病变 轻重 的 指标 。 半 定 基 积 分 可 以 较 好 地 反映 IgA 
肾病 的 组 织 病 理 改变 ,与 临床 预后 相关 性 好 ,但 半 定 量 积 分 
比较 烦琐 , 耗 时 ,难以 在 日 常 肾 活检 病理 工作 中 广泛 开展 。 
单一 分 级 系统 目前 最 常用 的 是 Lee 氏 分 级 、Hass 分 级 和 直 
界 卫生 组 织 (WHO) 分 级 法 。 如 表 19-6-12 所 示 。 

2009 年 国际 IgA 时 病 协作 组 发 表 了 了 IgA 肾病 的 牛津 
分 型 ,以 系 膜 细胞 增生 CMD , 节 段 性 肾 小 球 硬化 (S)、 毛 细 血 
管内 增生 (EE)、 肾 小 管 莹 缩 / 间 质 纤 维 化 CT)4 项 指标 作为 
及 并 进行 量化 分 级 。 回 时 强调 IgA 肾病 病理 报 
告 必须 包括 :加 详 8 [化 .电镜 所 见 的 病变 
程度 ;@ 对 4 项 首 述 及 积分 ， 池 小 球 数 
日 要 求 最 少 在 8 个 以 - 放 报 和 告 毛细 让 管内 和 毛细 血管 外 
增生 的 肾 小 球 数目 . 球 性 硬化 和 节 段 性 肾 小 球 硬化 的 数 日 。 
如 表 19-6-13 所 示 。 

2. 免疫 荧光 ”为 确诊 IgA 肾病 的 重 此 手段 .其 特征 性 
改变 为 内 小 球 系 腊 区 弥漫 分 布 的 困 粒 或 团 块 状 IgA ee 
将 荧光 强度 分 为 (0 一 十 十 十 十 ), 则 IgA 的 平均 沉积 强 
为 3 十 IgM 和 lgG 的 沉积 染 分 别 约 为 84 吕 和 62 叹 :人 ， 下 

度 为 (十 )。 儿 乎 所 有 患者 均 有 (3 沉积 衬 见 Clq 
和 (1 沉积 。 
已 和 呆 见 系 
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和 腊 押 朋 增生 、 上 基质 增多 . 杀 漠 区 从 有 
元 积 。 le 9 尚 可 多 Bi、 








扑 门 恨 





EN 成。 


【临床 表现 】 


10 和 一 50 





着 感 霖 后 
后 发 下， 内 要 


约 30% 一 稚 咏 塌 








肠 道 或 康 道 
:个别 壕 1 肝 





宙 变 ,出 现 新 月 体 , 偶 也 可 见 慢性 的 ， 











45% 以 上 肾 小 球 新 月 体形 成 ,小 
管 间 质 病 变 较 下 级 更 严重 





的 捅 小 管 鞭 缩 或 消失 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
表 19-6-12 ”IgA 肾病 的 病理 分 级 
Lee 分 级 Hass 分 级 WHO 分 级 
1 级 肾 小 球 轻微 病变 ,小 管 间 质 无 明 ”轻微 病变 光 镜 下 正常 
显 病变 。 
I 级 <50% 的 肾 小 球 局 灶 系 膜 增生 ， 局 灶 节 段 肾 小 球 硬化 , 轻 度 系 腹 ee 
罕见 肾 小 球 硬化 和 小 的 新 月 体 增生, 无 新 月 体 和 坏死 病变 人 人 
形成 | | 
亚 级 ” 轻 度 弥漫 肾 小 球 系 膜 增 生 , 偶 见 ”局 灶 增 生性 肾 小 球 肾炎 : 实 50 兴 pe ele Te 
新 月 体形 成 和 祥 粘 连 ; 灶 性 间 质 。“ 非 硬 化 凤 小 球 细胞 增生 ,细胞 增 ， 节 自 性 增 华 、 系 腕 区 增 宽 , 偶 见 产 
水 肿 和 炎 细 胞 浸润 ,少见 小 管 ” 生 可 仅 限于 系 喷 区 ,也 可 包括 毛 ”新 月 体 ; 消 间 质 病变 较 罗 
萎缩 细 血 管内 增生 、 新 月 体形 成 或 坏 
死 .大 多 肾 小 球 为 节 段 性 增生 
i 8 i 区 明 品 
级 中 度 叉 温 籽 小 球 系 膜 增生 伴 硬 弥漫 增生 性 肾 小 球 情 炎 :>50% de eh 
化 ,可 有 少 于 全 5%% 的 肾 小 球形 成 ”的 非 硬 化 肾 小 球 细胞 增生 ,可 见 增 宽 pg he es 
新 月 体 :小 管区 缩 , 间 质 炎 细胞 浸 ”毛细 血管 内 增生 、 新 月 体形 成 或 “ 连 和 新 月 体 5f ee 。 不 订 由 大量 炎 这 细 
润 , 偶 见 泡沫 细胞 形成 坏死 缩 明 显 , 坚 间 质 可 见 大量 
V 级 是 小 球 重度 弥漫 系 膜 增生 , 或、 之 40 欠 肾 小 球 全 球 硬化 ,40% ”病变 与 让 级 相似 但 更 重 
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表 19-6-13 


_ 病理 指标 


y= 


IgA 肾病 牛津 分 型 病理 指标 定义 及 评分 





系 腊 细 胞 增生 


二 1, 每 个 系 膜 [多 


8 个 二 3 


系 膜 细 胞 增生 积分 中 
丝 球体 的 任 一 部 


季 段 性 肾 小 球 硬化 


毛细 血管 内 增生 扎 细 血 4 


各 小 管 萎 缩 / 间 质 纤维 化 


竹内 细胞 数 增加 致 


每 个 系 膜 区 之 4 个 条 膜 细 胞 一 0, 每 个 系 膜 区 系 膜 细胞 1-5 个 < 
,每 个 系 膜 区 系 膜 细胞 二 ”Mi 二 0. 


系 异 细胞 6~-7 个 一 2 


时 所 有 肾 小 球 评分 的 平均 值 
出 现 使 化 ,但 非 全 球 硬化 


秆 腔 狭 窗 


肾 皮 质 小 管 次 缩 或 问 质 纤维 化 面积 


E :有 
T,:0~25% 
Ti:26%~50% 
0 闻 





下 es 伴 或 不 伴 盘 白 屎 ,党 于 增高 





患者 : 现 重 度 和 性 FE 弛 损伤 、 主要 而 F 必 和 严重 (新 月 
体形 成 ) 或 大 此 血尿 致 肾 小 管 或 输尿管 堵塞 和 而 引起 。 的 
是 依 浴 时 年 龄 较 天 
尤其 足 误 诊 较 晚 或 4 年 龄 较 大 的 是 

引 血 倒 。 
下 碳 尿 和 (或 ) 贷 让 永 , 冲 
i 异形 红细胞 增多 ,提示 为 性 小 球 源 性 血 
ij 病情 活动 无 美 , 血 补 体 成 
者 IgA 疆 维 连接 售 几 聚集 物 舍 起 


;中 者 确诊 时 已 有 性 坊 能 减退 ,万 其 
党 ws 有 有 让 血压 ， 






少数 出 现 巧 | 





永 部 分 吓 者 血清 IgA 升 高 ,i 
分 大 敏 正 党 





间 分 号 


2170 


了 
5 多 者 表现 为 
。 不 到 10 经 的 


带 分 见 允 





涂 断 的 要 包括 


[a 











理 人 确诊 后 应 进行 病因 诊断 和 鉴别 诊断 


〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 
IgA 肾病 的 诊断 包括 病理 诊 
道 感染 的 同时 或 1 周 内 出 现 肉眼 血尿 、 锐 下 让 
自 展 :应考 虑 JEA 肾病 的 可 能 ,但 帘 发 
性 肾 小 球 肾炎 、 殷 1 
性 蛤 小 球 池 炎 急 性 ee 新 月 He 
IEA 肾病 的 确诊 


傅 断 利 病因 诊断 。 于 上 上 呼吸 





连 球 菌 感染 后 i 粒 炎 






; 生病 理 检 查 、 病 型 
se ee IgA 为 主 的 免疫 球 重 自在 将 
和 和 亿 光 锁 下 主要 表现 为 系 膜 增生 ， 病 
如 表 196 LI 





表 19-6-14 ”IgA 肾病 的 鉴别 诊断 

















原 发 性 IgA 晴 病 【治疗 】 

继 发 性 IgA 肾病 因为 IgA 晴 病 病变 表现 极 不 均一 性 ,应 根据 患者 临床 
紫 疯 性 肾炎 指标 ,病理 改变 进行 个 体 化 治疗 。 见 图 19-6-12。 
HIV 感染 (一 ) 疾病 评估 ”对 所 有 病例 确诊 的 IgA 肾病 患者 ， 
马 形 虫 病 治疗 前 均 须 进行 下 列 3 个 方面 的 评估 。 人 @@ 排 除 继 发 性 因 
血清 阴性 的 次 柱 关节 病 素 ;@ 在 诊断 时 和 随访 中 评估 尿 代 白 血压 和 eGFR, 判 断 
乃 糜 沪 疾病 进展 的 风险 ;@@ 根 据 病理 改变 评估 预后 。 
疱疹 样 皮炎 (二 ) 非 免疫 抑制 剂 治疗 
克 罗 因 病 1. 对 于 尿 蛋白 之 1. 0g/24h 的 IgA 肾病 患者 ,推荐 长 | 
肝脏 疾病 期 应 用 ACEI 或 ARB 治疗 ,并 根据 血压 调整 ACEI 或 ARB 
人 的 剂量 。 
2. 对 于 尿 蛋白 波动 在 0. 5 一 1g/d[ 儿 童 0. 5 一 lg/(d 。 
i 1.73m)] 的 IgA 肾病 患者 ,建议 应 用 ACEI 或 ARB 治疗 。 


3. ACEI 或 ARB 剂量 可 上 调 至 患者 最 大 能 奉 受 程度 ， 
以 期 达到 尿 和 蛋白 过 1. 0g/ 天 。 
4. 鱼油 对 于 经 3 一 6 个 月 合适 的 支持 治疗 (ACEI 或 


绽 样 肉芽 肿 病 





循环 白细胞 减少 ARB 治疗 ,血压 控制 良好 ),cGFR>>50ml/(min*，1.73m:) 

免疫 性 血小板 减少 而 尿 储 白 宇 lg/d 的 患 少 .可 以 应 用 鱼油 治疗 。 

谷 蛋 白 敏 感性 肠 病 5. 对 于 尿 蛋白 二 lg/d 的 IgA 肾病 患 玫 ,应 控制 血压 
类 jp 





二 130/80mmHg, 而 对 于 尿 贷 白 二 lg/d 的 患者 ,血压 呈 
125/75mmHg- 抗 血 小 板 药物 和 扁桃 体 切 除 术 对 IgAN 的 

疗效 尚 无 一 致 结论 . 故 不 建议 常规 应 用 。 
肺 含 铁血 黄 素 沉着 症 (三 ) 楼 皮质 激素 治 上 ”2012 版 KDIGO 指南 中 指出 
二 s 病 对 于 经 3 一 6 个 月 合适 支持 治疗 (ACEI 或 ARB 治疗 .血压 
En 必 病 控制 良好 ) .GEFR 二 50ml (min，1.73m’ )、 尿 盘 白 全 lg d 
一 的 IgA 虹 病 患者 .可 以 接受 为 期 6 个 月 的 糖 皮质 激素 











肉眼 血尿 IgA 尼 病 蛋白 屎 












< 1g/24h 
:控制 目 畦 ‘125/75mmHg 
ACEI 和 ATRA 艺 物 
心血 管 危险 因 来 






























用 抗生素 
贡生 训 钢 控告 








1g/24 
如 果 临 床 诊 信 电 泊 殴 ， 从 活 检 显 示 为 和 
人 变 , 则 按照 微小 病变 性 肾病 治疗 
由: 
. i 控制 日 标 <125/75mmHg 
选择 ACEI 和 ATRA 药物 





汪 隶 的 
































新 月 体 性 肾 小 球 肾 炎 2 从 代 心血 管 危 险 因 或 
诱导 组 能 当 应 用 最 天 章 拔 RAS 系 统 所 
人 。 当 应 用 坡 大 剂 鲁 RAS 系 统 抑制 剂 且 
。 环 磷 酰 收 2mg/kg-d), 连 BP< 125/75mmHg,Cr< 1.5mg/dl; 
续 应 用 8 周 而 GFR 仍 快速 下 降 时 ,考虑 : 
。 没 尼 松 0.5~1.0mg/kg 9d)， m 泌 尼 松 0.5mg/kg 隔 日 1 次 ,连续 使 用 
连续 应 用 8 周 6 个 月 
> 无 证 据 提示 IV 或 PO 业 好 鱼油 12g 备 日 (次 ,连续 使 用 6 个 月 
维持 治疗 
。 硫 唑 喇叭 2.5mg/(kg-d). 
。 滩 尼 松 减 是 





19-6-12 ”lgA 肾病 的 治疗 
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治疗 。 旺 粮 皮质 激素 冲击 治疗 (第 1、3、5 个 月 的 月 初 应 用 甲 小 尼 
粮 皮 质 激素 治疗 IgA 时 病 的 研究 较 多 ,但 由 于 大 多 数 。 龙 1.0g/d. 连 续 3 天 后 改 为 汉 尼 松 0. 5mg/kg 隔日 口服 维 
研究 为 小 样本 或 回顾 性 . 非 随机 对 照 研究 .各 研究 中 患者 的 “，” 持 , 共 治疗 6 个 月 ) ,不 仅 可 以 降低 尿 蛋 白 ,还 可 以 改善 肾 功 
年 龄 , 病 依 轻重 均 不 一 致 , 故 研究 结论 不 完全 一 致 。 见 表 ”能 ,而 小 剂 遇 激素 口服 治疗 虽然 可 以 减轻 起 者 瑟 白 尿 , 但 不 
19-6-15。 近 年 来 一 项 较 大 样本 随机 对 照 研究 证 实 禧 皮质 。 足以 保护 肾 功 能 。 糖 皮质 激素 联合 ACEI 治疗 IgA 肾病 优 
激素 治疗 尿 蛋 白 之 1. 0g/24h 的 IgA 肾病 患者 有 效 。 大 剂 于 单 用 激素 治疗 




















表 19-6-15 ” 糖 皮质 激素 治疗 IgA 肾病 的 临床 研究 





治疗 时 间 / 患者 。 尿 蛋 白 尿 蛋 白 ”上 肾 功能 








研究 (年 ) ”实验 设计 药物 用 法 随访 时 间 。 例 数 。 (g/24h) ”变化 改善 
(月 ) 
村 (本 开 了 了 
Kai 等 随机 泌 尼 松 40~60mgX2 月 。 4/38 34 5.67 FE 无 改变 
(1986) 对 照 1/2 剂量 维持 2 个 月 土 2. 30 
纤 改善 
Kobayashi 回顾 性 泌 尼 松 40mg/d, 减 量 维 12~36/>36 29 3.03 下 降 改善 
(1988) 持 7 个 月 士 0.76 
Weleh 随机 、 交 叉 安 ” 泌 尼 松 2mg/Ckg。d)X2 3/9 20 ”未 报道 无 改变 ”未 报道 
(1992) 慰 剂 对 申 周 . 泼 尼 松 2mg/kg 隔日 
治疗 X10 周 
Waldo 回顾 性 60mgrrm 治疗 X 3 月 ，24 一 48/48 一 13" 未 报道 下 降 改善 
(1993) 30mg/m* 隔日 X 1 年， 120 
15mg/m 陪 日 XX2 年 
Julian 随机 对 照 泌 尼 松 60mg 陋 日 治疗 X24/12 35 3.35 十 0.6 ”无 改变 ”无 改善 
(1993) 3 个 月 
Nicholls 随机 对 照 口服 6715 33 “来 报道 无 改变 无 改 洲 
(1994) 
Kobayashi 目 睛 机 、 回 顾 ”口服 18/120 16 ”1.35 士 0.3 下 降 改善 
(1996) 性 
Sh 随机 对 照 泌 尼 丛 0. 8mg/(kg 。d)， 12713 19 0.754 下 降 无 改善 
人 10mg 隔日 治疗 维持 1 年 士 0.2 
KatajJuchi 随机 对 昭 泌 尼 松 20mgydx1 月 , 逐 24/65 90 ”2.2 士 2.0 下 降 无 改善 
(2003) 渐 减 各 维持 18 个 月 ( 尿 恒 和 白 / 
尿 员 本 ) 
Pozzi 随机 对 照 甲 波 尼 龙 lgyd, 第 1.3.5 6/84 86 1.85 下 降 改善 


(1999/2004) 个 月 的 月 初 


泊 尼 松 0. 5mg/ 
疗 X6 个 月 






i 


注 ; 为 儿童 病例 








(四 ) 免疫 抑制 剂 ” 细 胞 壹 药物 环 侠 酌 胺 (cyclophos 可 道 性 血 肌 评 开 商 ; 治 疗 时 罕 
Premide'CTX) 和 令 只 时 叭 治疗 IgA 肾病 的 研究 大 多 入 组 无- ， 卓 前 主要 有 4 贡 
人 数 大 少 ,各 全 究 在 联合 用 药 的 设计 , 妇 物 类 ; 别 , 治 疗 期 和 的 其 项 研究 i :保护 患者 肾 切 能 、 减少 做 ii 
二 天 不 癌 , 基 雷 性 功 能 和 组 织 学 特点 亦 不 同 ,无法 得 出 与 对 是 组 相 比 无 显著 疗效 。 而 中 国内 地 和 香港 的 阿 项 随机 
> KDIGO 指南 建议 除 新 月 体型 IgA 肾病 ,性 对 照 全 究 则 显示 麦 考 琴 酸 酯 可 以 减少 患者 所 
者 外 .对 IgA 肾病 患者 不 建议 类 皮质 激 功能 。2012 版 KDIGO 指南 不 建议 用 肆 考 
人 令 蔡 咒 哈 治疗 性病 。 其 他 的 一 些 免疫 抑制 剂 如 米 狂 米 特 、 
注 闻 FJ A 肾病 能 显 区 降低 永和 集 自 .但 可 下 起 506 治疗 IgA 肾病 的 疗效 尚 有 待 进一步 的 RCIT 便 : 










入 显示 其 
















(五 ) 非典 型 IgA 肾病 的 治疗 

1. 对 于 临床 表现 肾病 综合 征 ,肾病 理 示 微小 病 
系 膜 区 IgA 沉积 的 患者 ,治疗 同 微小 病变 。 

2. 急性 肾 损 伤 伴 肉 眼 血尿 

(1) 急性 肾 损 伤 伴 肉 眼 血 尿 , 肾 功能 减退 5 天 无 改善 ， 
需 重 复 肾 活检 。 

(2) 展 活 检 和 若 提示 急性 肾 小 管 坏死 伴 红细胞 管 型 , 建 
议 一 般 支 持 治疗 。 

3. 新 月 体型 IgA 肾病 ”参考 新 月 体 肾 炎 的 治疗 .建议 

应 用 激 业 和 环 磷 酰胺 。 


【预后 

Ce 要 是 就 诊 时 高 血压 、 尿 蛋白 > 
1.0g/d 和 肾 功 能 减退 ,随访 中 出 现 高 血压 且 控 制 不 良 、 持 
续 尿 蛋白 >1. 0g/d。 病 理 指标 主要 是 出 现 明 显 的 慢性 化 病 





变 伴 有 





























变 和 小 管 间 质 病变 。 见 表 19-6-16。 
表 19-6-16 影响 IgA 肾病 预后 的 指标 
临床 组 织 病理 
: 预后 不 良 
高 血压 小 球 鲁 化 
肾 损 伤 次 相 入 
严重 蛋白 尿 间 质 : 
加 屎 酸 血 症 毛细 血管 祥 ]gA 沉积 
新 月 体 (有 和 争议， 








预后 良好 





_ 皇 发 的 肉眼 血尿 





对 预后 没 有 影响 


性 别 (有 第 以 ) 
血清 lgA 水 平 





IgA 沉积 程 
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-三 看 系 膜 毛细 血管 
性 肾 小 球 肾 炎 


衣 敏 、 丁 小 强 


系 膜 和 毛细 血管 性 恰 小 球 肾炎 Gmesangiocapillary glomeru 


Ionephritis) 叉 称 腊 增生 性 肾炎 (membranoproliferative glo 
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merulonephritis,MPGNN) , 约 占 原 发 性 肾 小 球 疾病 的 102%%。 
分 原 发 性 和 继 发 性 两 类 ,后 者 主要 见于 感染 、 自 身 免疫 性 疾 





病 、 肿 瘤 、 遗 传 性 疾病 等 。 本 节 讨 论 原 发 性 MPGN，。 
病理 】 
以 肾 小 球 基底 膜 增 厚 、 系 膜 细胞 增生 及 系 膜 基质 增多 
为 主要 特点 ,可 分 为 三 型 


工 型 : 光 筑 :主要 特点 为 弥漫 性 毛细 血管 壁 增 厚 以 及 内 
皮 细 胞 增生 , 伴 单 核 
基质 重度 增生 ,并 沿 毛 细 血 管内 皮 细胞 间 插 入 .毛细 血管 壁 | 
增 厚 , 管 腔 变 窗 。 插 入 毛细 血管 壁 的 系 膜 基质 与 基 膜 有 相 | 
似 的 染色 ,在 哮 银 染色 下 表现 为 双 层 或 多 层 基 膜 图 像 . 呈 
“双轨 征 ”。 系 膜 基质 显著 增加 ,毛细 血管 腔 大 部 分 闭塞 .小 
叶 结 构 呈 分 叶 状 。 可 有 不 同 程度 的 肾 小 管 蓉 缩 和 间 质 纤维 
化 。 免 疫 荧光 :IgG、C3 沿 系 膜 区 和 毛细 血管 壁 呈 弥漫 性 粗 
页 粒 沉积 ,部 分 病例 亦 可 见 IEM\Cl1q 和 C4 沉积 ,IgA 少 
见 。 电 镜 :内 皮下 和 系 膜 区 有 致密 物 沉积 . 系 膜 增 殖 、 插 入 . 
基底 膜 增 厚 上 ,毛细 血管 腔 狭 罕 
人 型 :以 基 膜 内 电子 致密 物 沉积 为 显著 特征 。 光 镜 下 
与 工 、 轩 型 相似 .但 系 膜 插入 不 如 工 、 卫 型 显著 ,30% 病 例 
有 新 月 体形 成 。 人 免疫 荣光 可 见 C3 在 毛细 血管 壁 呈 带 状 
分 布 ,而 免疫 球 蛋 白 则 无 染色 。 毛 细 血 管 壁 的 江 色 可 见 
电子 致密 物 " 双 轨 征 ?”。 电 镜 : 毛 细 血 管 基 膜 致密 层 被 大 
旦 旺 带 状 分 布 的 电子 致密 物 取代 ,. 故 又 称 电 子 敏 密 物 沉 
积 病 。 
甫 型 : 看 型 光 镜 下 与 工 型 相似 。 电 镜 下 可 见 内 皮下 和 
上 皮下 致密 物 沉积 。 又 分 为 A、B、C 三 型 , 轩 A 型 基底 肪 业 
列 ; 轩 B 型 :中 间 体 型 致密 物 沉 积 ; 于 C 型 :上 皮下 和 内 皮下 

















均 有 电子 私密 物 沉积 。 
工 型 最 常见 . 占 80 唉 ; 本 型 和 于 型 分 别 占 13% 和 7 
左右 。 


委 因 与 发 病 机 出 尚 不 明确 。 约 34 的 
MPGN 起 者 有 持 低 补 体 血 症 ,后 者 可 能 在 启动 肾 小 球 
i 和 损伤 中 起 一 - 定 作 } 但 低 补体 血 症 ! j MPGN 的 临 
床 病程 或 预后 到 关 。 有 三 种 类 加 因子 可 能 与 
MPGN 患者 的 低 补 体 备 症 的 产生 有 途径 的 致 肾 



















炎 央 子 (NEc 或 Cd4NeE) 人 的 和 致 俑 炎 羽 
于 (NFa 或 C3NEB) 以 及 终 示 通 于 (CNEL 
lL 型 :病理 上 伴随 





胞 增殖 的 a 复 A 牧 的 沪 积 提 

区 胞 的 增 殉 ， 
J 的 么 集 ， 这 
` 题 化 因 王 的 语 动 


-种 





专人 希 疫 理 合 物 踢 起 的 
以 及 包括 单 科 细胞 和 中 性 
些 自 细胞 被 多 种 介质 .如 六 
pe 引 到 肾 小 球 ， 责 

多 疫 复 合 物 钼 关 # 
串 痪 、 











体 、 细 胞 因子 
说 , 工 型 MPGN 是 
宙 但 算 病 抗 砷 仍 未 明确 ,可 能 与 明 












和 有 自 号 免疫 性 痪 病 有 关 。 动物 实验 缉 未 。 
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细胞 和 中 性 粒 组 胞 浸润 。 系 膜 细胞 和 
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基底 膜 中 的 沉积 物 除了 来 源 于 循环 免疫 复合 物 沉积 以 外 ， 
也 可 以 是 原 位 形成 的 。 

开 型 :特征 是 肾 小 球 基 膜 . 鲍 曼 班 ,小管 有 致密 物 沉积 ， 
但 这 些 沉积 物 里 没有 免疫 球 蛋白 。 开 型 MPGN 患者 的 血 
中 无 循环 免疫 复合 物 。 发 病 机 制 似乎 不 是 通过 免疫 复合 
物 ,而 是 补体 系统 的 激活 和 肾 小 球 基 膜 有 激活 的 补体 。 患 
者 可 有 多 种 补体 异常 (如 C3 持续 降低 ), 有 认为 这 是 由 于 
沉积 物 激活 补体 所 致 。80% 的 患者 NFa 阳性 ,不 少 患者 还 
存在 互 因子 缺乏 或 再 抵抗 ,以 上 均 可 稳定 替代 途径 转换 
酶 ,引起 补体 持续 激活 和 C3 慢性 消耗 。 

了 型 :该 型 患者 肾 小 球 沉积 物 包含 C3、C5 和 备 解 素 ， 
提示 其 补体 替代 途径 被 激活 。 循 环 免 疫 复 合 物 在 该 型 的 发 
生 中 似乎 不 起 作用 。60%% 一 80 站 的 亚 型 MPGN 患者 NFt 
阴性 。NFt 可 稳定 补体 将 代 途 径 中 备 解 素 依 赖 的 C3/C5 
转换 酶 并 激活 补体 终 末 成 分 而 形成 膜 攻击 复合 物 C5b- 


9 等 。 








【临床 表现 】 

本 病 主要 见于 少儿 及 青年 。90% 的 工 型 和 70% 的 芽 
型 MPGN 患者 处 于 8 一 16 岁 的 年 龄 段 , 一 5 岁 或 这 40 岁 者 
少见 。 在 工 型 和 了 型 MPGN 中 ,男女 比例 基本 平衡 , 男 : 
女 为 1.2: 1。MPGN 的 发 生 率 有 逐年 下 降 趋 势 。 三 型 的 
临床 表现 相似 ,1/3 以 上 患者 起 病 前 有 感染 史 ,尤其 上 呼吸 
道 感 染 。 几 乎 所 有 患者 均 有 血尿 , 约 1/4 患者 表现 为 无 症 
状 性 血尿 和 蛋白 尿 , 至 少 一 半 的 患者 表现 为 肾病 综合 征 。 
20 共 左右 起 病 时 表现 为 急性 肾炎 综合 征 : 以 下 型 MPGN 为 
常见 。30 匠 一 40 荔 起 病 时 有 高 血压 , 随 病 情 进 展 , 绝 大 多 数 
继 发 尚 血压。 高 血压 在 开 型 MPGN 多 见 。25% 起 病 时 即 
脓 功能 损害 ,临床 过 程 变异 较 大 ,至 少 一 半 出 现 肾 
功能 不 全 .在 疾病 早期 出 现 肾 功 能 不 全 提示 预后 不 良 。 多 
数 病例 短期 内 发 生 闫 重 具 衰竭 .但 也 有 少数 患者 籽 功 能 多 
年 维持 正 党 








心 \ 





【实验 室 检查 】 

有 肉眼 或 镜 下 血 永 .30%% 的 无 症状 借 自 尿 , 半 数 患者 有 
性 病 综 台 征 。 在 一 些 病 例 , 肾 功能 不 全 也 常 发 生 。 约 75% 
的 患 首 血 C3.CH50 水 平 持续 下 降 。 于 型 MPGN 几乎 全 有 
血 (3 下 降 , 旺 持续 性 低 补 体 血 症 。 补 体 的 早期 成 分 Clg、 
C4 可 正常 ,60 洒 开 型 MPGN 患者 C3 肾炎 因子 阴性 ,T 型 
约 20 基 阴性 。 血液 循环 免疫 复合 物 、 冷 球 经 白 可 阴性。 
0 有 患者 血 、 尿 纤维 答 白 降解 产物 增高 。 











〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 







诊断 为 原 发 性 MPGN 前 ,首先 需 排 除 某 则 
了 VIPON 相似 的 疾病 , 见 表 19-6-17。 


- 航 通 过 电子 与 
种 矢 合 可 加 以 鉴别 


男 外 而 行 细 排 除 继 发 性 MPGN. 见 表 
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19-6-18。 根 据 病史 、 体 格 检查 、 病 毒 血清 学 ,血清 肿瘤 标志 
物 及 肾脏 组 织 相关 标志 物 可 以 鉴别 。 冷 球 蛋 白 血 症 临 床 与 
病理 均 与 本 病 相似 ,但 很 少见 ,前 者 有 相应 的 全 身 表现 , 病 
理 有 肾脏 小 血管 炎 和 透明 血栓 形成 提示 为 继 发 性 的 病变 。 
总 之 原 发 性 MPGN 有 持续 的 低 补体 血 症 ,电镜 下 增生 的 系 
膜 插入 毛细 血管 祥 并 有 电子 致密 物 沉积 等 特征 性 表现 有 助 
于 鉴别 诊断 。 
表 19-6-17 组 织 学 上 与 膜 增生 性 肾 小 球 
肾炎 相似 的 疾病 











an 
异型 重 白 血 症 :尤其 是 原 纤维 性 肾 小 球 肾炎 , 轻 链 肾 病 


血 从 性 向 血管 病 ; 深 血性 尿毒 症 综合 征 , 硬 皮 病 ,放射 性 
愉 病 ,恶性 高 血压 

肝病 中 的 肾 小 球 硬化 

感染 后 肾 小 球 肾炎 

“移植 性 ”肾病 

罕见 疾病 : 且 型 胶原 肾病 ,Cl4 肾病 , 脂 佛 白 肾病 


表 19.6-18” 膜 增生 性 肾 小 球 疾病 的 分 类 
特 发 性 : 

[型 

[型 

焉 型 
感染 ;乙肝 、 丙 肝 
化 脓 性 感 梁 
感染 性 心 内 膜 炎 


分 流 性 肾炎 

症 疾 

血吸虫 明 病 
风湿 性 疾病 : 

SLE 

硬 皮 病 


T 燥 综合 征 
结 节 病 


混合 性 诛 发 性 冷 球 蛋白 血 症 伴 或 不 伴 内 型 肝炎 病毒 
小 


和 全: 
抗 平滑 肌 综 合 征 
显 性 肿 将 : 
肿 六 
淋巴 况 
自身 病 
先天 性 疾病 : 
a 抗 胰 蛋 白 酶 缺乏 症 
C2 或 C3 缺 生 , 伴 或 不 伴 脂肪 代谢 障碍 








无 症状 、 非 肾病 范围 蛋白 尿 和 肾 功 能 正常 的 MPGN 患 
者 ,不 需 特殊 治疗 ,每 3~4 周 随 访 肾 功能 、 尿 蛋白 和 血压 一 
次 。 表 现 为 肾病 综合 征 和 (或 ) 肾 功能 减退 的 儿童 患者 .可 
给 予 泼 尼 松 40mg/m ,隔日 1 次 ,疗程 6 一 12 个 月 . 据 报道 
可 延缓 部 分 患 儿 肾 功能 恶化 ,车 激素 无 效 . 则 应 停 用 .并 严 


第 六 章 “” 原 发 性 肾 小 球 疾病 
密 随访 观察 。 对 于 表现 为 肾 功 能 减退 的 成 人 患者 .可 试用 


阿司匹林 和 (或 ) 双 蛇 达 莫 (75 一 100mg, 每 日 3 次 ) 治 疗 12 
个 月 ,有 报告 可 改善 组 织 学 变化 , 若 无 效 , 则 及 时 停 药 。 虽 
然 目 前 还 没有 充足 的 证 据 表面 激素 和 免疫 抑制 剂 对 成 人 
MPGN 有 效 , 但 一 般 仍 认 为 是 天 使 用 低 剂 量 激素 可 能 对 肾 
胜 有 保护 作用 。 对 于 有 肾病 综合 征 或 肾 功能 减退 的 患者 也 
可 试用 免疫 抑制 剂 。 表 19-6-19 为 MPGN 的 治疗 建议 。 














表 19-6-19 ” 膜 增 生性 肾 小 球 肾 炎 (MPGN) 推 荐 治疗 策略 





台 疗 建议 








隔日 泼 尼 松 40mg/m?* X3 个 月 
隔 口 泼 尼 松 40mg/m* (最 大 80mg/m* ) X2 年 , 减 量 至 隔日 20mg/ nz 


病情 分 类 
儿童 ” 非 坚 病 蛋 白 尿 ,上 且 肾 功能 正常 每 3 个 月 随访 1 次 
中 度 蛋 白 尿 (二 3g/d) , 且 肾 功能 正常 
肾病 综合 征 或 旦 切 能 减退 
X(3 一 10) 年 
成 人 非 肾病 蛋白 尿 , 且 肾 功能 正常 每 3 个 月 随访 1 次 


懈 病 综合 征 或 肾 功 能 减退 


泼 尼 松 加 用 或 不 加 用 细胞 毒性 药物 ( 环 磷 酸 胺 ?或 环 孢 素 . 他 克 英 司 ， 


吗 替 麦 考 酚 酸 酯 X6 个 月 


和 急 进 性 此 衰竭 伴 弥漫 性 新 月 体形 成 
季 诊 竭 或 肾病 性 蛋白 尿 





ACEI 


【预后 】 






本 病 预 后 差 , 自然 缓解 率 不 足 5%。 预 后 与 下 列 因 素 
有 关 :@ 年 I 四 临床 表现 : 病 初 有 肾 





5 血压 、 肉 腿 血 尿 、 持 续 性 肾病 综合 征 者 预后 差 。 
图 类 型 : [ 型 MPGN 10 年 生存 率 低 于 65%。 夺 型 较 I 型 
佳 , [型 最 差 ,临床 缓解 很 少见 , 盐 至 在 儿童 都 少 于 
患者 通常 在 疾病 的 第 8 一 12 年 进入 肾 衰竭 。@ 新 月 体形 成 
六 30 只 者 预后 差 。 本 病 虽 然 疗效 欠 佳 ,但 根据 其 临床 表现 


及 病理 学 改变 时 其 洒 用 联 存 治疗 ,可 在 一 证 程度 上 或许 下 


7 
于 :50 









稳定 肾 功 能 , 提 襄 
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第 十 四 节 ”纤维 样 肾 小 球 病 
和 免疫 俘 须 样 肾 小 球 病 


刘 红 ” 丁 小 强 


merulonephritis 


〖 概 述 】 


纤维 样 必 小 球 病 (fibrillary glomerulonephyritis, FGN): 





同 原 发 性 急 进 性 肾 小 球 肾炎 


FGN 是 1977 年 由 Rosenmann 和 Eliakim 提出 ,其 特点 是 
在 肾 小 球 内 弥漫 的 ,长 的 、 非 分 枝 的 随机 排列 的 纤维 丝 ; 
物质 沉积 。FGN 约 占 自体 肾 活 检 的 0.8% 一 1. 5% .发病 高 
峰 是 50 一 60 岁 . 白 种 人 好 发 。 人 免疫 触须 样 籽 小 球 病 (im- 
munotactoid glomerulopathy.ITG) 由 Schwartz 和 Lewis 于 
1980 年 首先 提出 。 它 的 发 病 率 较 FGN 更 低 , 从 日 前 报道 
看 , 仅 为 FGN 的 1/10。 一 般 ITG 发 病 年 龄 在 50 岁 以 上 ， 
60 岁 为 发 病 高 峰 。 












【病理 】 

FGN 是 形态 学 诊断 名 词 。 光 镜 表 现 多 样 , 可 以 为 膜 增 
生性 肾炎 、 系 膜 增 生性 肾炎 ,弥漫 增生 性 肾炎 位 毛 细 血 管内 
de 兽 厚 . 偶 见 新 月 体形 
成 。 免 疫 荧光 检测 可 见 多 克隆 
在 毛细 血管 祥 基 底 异 旺 剖 
IgG 亚 型 分 析 显 刁 是 最 主要 9 亚 型 ， 几乎 所 有 的 患 普 
均 有 IgG:4 沉积 . 约 155 伴 有 IgG1 沉积 .1gG2 IgG3 为 阴 
性 。IgM、Ig 信 沉积 少见 .分 别 约 为 50%% 和 25%. 且 强度 较 














示 lgG: 是 












弱 。 电 锐 超 微 结 构 人 前 诊 依据 。 在 电镜 下 可 见 肾 小 球 
系 膜 区 这 内 和 机 排列 混乱 的 无 分 支 类 似 淀粉 样 物 


[ 径 在 12 一 30nm. 一 上 舱 
TO 
:病变 、 腊 增生 性 病 室 或 
es 新 月 你 形成 、 免 疫 活 光 
竺 沉积 。 通 


本 饥 





ITG 光 镜 下 可 表现 为 非典 更 
兴 J 漫 增生 性 变 ， 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


30 一 49nm。 


【发 病 机 制 】 

有 研究 认为 FGN 中 纤维 物质 与 淀粉 样 P 物质 共同 沉 
积 ,但 纤维 粘连 蛋白 和 纤维 蛋白 等 并 未 参与 纤维 物质 的 形 
成 。ITG 患者 易于 并 发 或 继 发 于 单 克 隆 高 丙种 球 蛋白 病变 
或 淋巴 增生 性 疾病 ,主要 为 B 淋 巴 细胞 白血病 或 小 淋巴 细 
胞 非 霍 杰 金 淋巴 瘤 和 低 补体 血 症 。 免 疫 电泳 阴性 时 用 免疫 











印迹 法 有 时 可 检 出 副 球 蛋 白 血 症 。 有 报道 ITTG 与 淋巴 增 
i [01 | 生性 疾病 、 白 细胞 破碎 性 血管 炎 、 低 补体 血 症 、 丙 型 肝炎 病 
有 天 本 关 \T 弄 于 重 自 血 给 相关 。 有 报道 下 型 兴 球 蛋白 和 


= 证 患 者 发 现 TTG。 而 且 ITG 患者 的 微 管 改 变 有 时 类 





冷 球 蛋白 血 症 肾病 的 改变 .因此 也 有 学 者 假设 ITG 是 本 型 
冷 球 蛋白 血 症 的 顿挫 型 。 


【临床 表现 】 
两 者 临床 均 可 表现 为 大 量 蛋白 尿 或 明 病 综合 征 样 重 白 
尿 , 可 伴 有 肉眼 血尿 或 镜 下 血尿 、 高 血压 及 展 功 能 不 全 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 了 

两 者 均 为 肾 组 织 中 见 特定 构 的 物质 沉积 ,刚果 红 数 
色 阴 性 。 确 诊 依 操 电 镜 , FGN 电镜 下 肾 小 球 系 膜 区 弥 温 
15 一 20nm 丝 状 纤维 沉积 .而 ITG 表现 为 微 管状 结构 。 鉴 
别 诊 断 见 图 19-6-13。 


结 








| 他 小 球 特定 结构 电子 致密 物 沉积 | 





非 淀 粉 样 物质 











轻 链 + A 和 蛋白 + 
AL 型 淀粉 样 物质 AA 弄 淀粉 样 物质 
(8~15nm 纤 维 ) (8~15nm 纤 维 ) 






















括 免 疫 球 强 白 源 性 

















: l ] 
EE 
免疫 球 蛋 白 源 性 桩 尿 病 硬化 胶原 纤维 性 肾 咱 娃 连 蛋 百 性 肾 小 球 
(5~20nm 纤 维 ) 病 ( 侣 状 胶 展 络 区 病 (10~15nm 纤 维 ) 














冷 球 看 白 血 症 | | ”系统 性 红斑 狼疮 ”| | 免疫 损 须 样 闪 不 TITT 
| | | 村 委 415-30nm 纤 维 ) 








19-6-13” 肾 组 织 


〖 治疗 与 预后 】 

目前 有 限 的 病例 报道 显示 . 激 索 及 免疫 抑制 剂 如 细 乃 
上 得 药物 党 疗 FGN 和 ITG 的 疗效 有 限 . 若 用 激素 及 免疫 抑 
制剂 治疗 时 的 物 的 毒 副作用 : 患者 如 果 合 并 有 阳性 淋 
巴 细 胞 启 血 病 或 淋巴 细胞 性 淋巴 癌 . 则 部 分 患者 用 荣 丁 隘 
所 旬 治疗 可 能 有 效 。 一 般 确诊 后 6 年 ,50 吧 的 是 者 出 现 终 
本 斋 肾 朗 奖 (end stage renal disease,ESRD) 。FGN 和 ITG 













澡 . 但 移植 后 复发 的 FGN 和 LG 病 
:5 年 以 后 肾 存 活 率 高 ,因此 EGX 
或 ITG 是 痢 进入 ESRD. 肾 移植 治疗 中 可 行 的 治疗 方法 
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ji 1 站 = 
第 十 五 节 Cl1q 肾病 
过 敏 ”本 小 强 


Clg 肾病 (Cld nephropathy) 是 种 比较 罕见 的 诛 发 性 党 
小 球 疾 痢 . 约 后 肾 活 检 邮 痢 的 0.2 扰 。 本 病 是 一 免疫 病理 
诊断 名 称 : 主 要 的 特征 : 膜 区 有 广泛 的 Cld 沉积 。Jen 
neue 和 Hipp 在 1985 年 首先 报道 并 命名 .其 临 床 表现 与 组 
弘 ( 党 特征 部 与 局 灶 节 段 性 籽 小 球 蚀 化 (FSGS) 相似。 一 艇 















必 





第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


认为 本 病 好 发 于 青少年 ,有 重度 的 蛋白 尿 或 罕 病 综合 征 . 激 67%%, 半 数 有 水 肿 ， ee cnn 15% ~28% 
来 治疗 多 不 敏感 ,容易 复发 ,预后 差 , 血清 a 患者 可 在 确诊 时 就 有 肾 功 能 不 全 。 有 些 患者 起 病 时 可 以 无 
明显 异常 。 症状 ， 入 自慰 项 仙 辽 二 和 休 入 计 者 8. 极 少数 患者 可 呈 急 进 
性 肾炎 综合 征 表 现 。 个 别 病例 可 自发 缓解 。 实 验 室 检 查 血 
【病理 表现 】 清 免 疫 球 蛋白 水 平 基 本 正常 .血清 补体 水 平 正常 .血清 中 各 种 
光 镜 表现 差异 较 大 ,可 表现 为 征 小 病变 肾病 ,局 灶 性 肾 “自身 抗体 均 无 明显 异常 .在 诊断 时 应 注意 除外 狼疮 性 肾炎 。 
小 球 损伤 、 系 膜 增生 性 肾炎 或 为 FSGS. 其 至 难以 与 FSGS 
分 辨 。 通过 免疫 奖 光 及 电镜 可 将 Cld 与 微小 病变 及 FSGS 【诊断 与 鉴别 诊断 】 
区 分 开 来 。 还 有 报道 为 膜 性 肾病 、 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 、 新 免疫 病理 检查 发 现 悄 小 球 系 膜 区 有 显著 的 Clq 沉积 
月 体 肾炎 的 。 免 疫 荧光 显示 坚 小 球 系 膜 的 免疫 复合 物 沉积 是 诊断 本 病 的 重要 依据 ,但 需 排 除 狼疮 性 又 炎 乙肝 病毒 相 ， 
中 有 突出 的 Clq 染色, 并 常 伴 有 少量 IgG IgM 和 C3 染色 。 关 性 肾炎 等 。 
电镜 可 见 系 膜 区 免疫 复合 物 的 致密 沉积 . 肾 小 球 上 皮 细 胞 


























足 突 部 分 或 广泛 健 合 。 【治疗 与 预后 
mts 一 般 认为 效果 
【发 病 机 制 】 不 好 , 且 易 呈 激 素 抵抗 。 少 数 病例 治疗 后 可 缓解 .但 仍 可 复 


Clq 是 补体 激活 经 典 途 径 中 Cl 的 亚 成 分 ,Clq 的 沉积 发 。 对 于 表现 为 肾病 综合 征 的 患者 可 
与 C1 被 激活 有 关 , 所 以 Clq 肾病 是 免疫 复合 物性 消 小 球 ”类 药物 或 免疫 抑制 剂 治疗 。 部 分 治疗 
肾炎 ,有 复杂 的 免疫 发 病 机 制 ,但 目前 发 病 机 制 及 病因 尚 不 : 肾 衰 竟 。 本 病 的 5 年 肾脏 
明确 。 有 报 耻 部 省 例 3 现 家 族 性 聚集 性 发 病 , 这 些 病 综 合 征 者 预后 差 .5 年 肾脏 存活 
结果 提示 中 传 因素 参与 发 病 的 可 能 性 。 Clq 肾病 有 自发 好 转 的 可 能 。 








激素 联合 细胞 毒 
效 的 患者 可 以 进展 
为 78 光 .表现 为 肾 
率 为 50%。 但 也 有 报道 






【临床 表现 与 实验 室 检 查 】 参考 文献 

多 数 研 究 认 为 女性 多 见 , 男 性 与 女性 比例 1 : 2. 8. 但 也 1，Brenner. BM. Brenner &. Rector’s The Kidney. 9th ed. 
有 不 同意 见 。 二 国 的 研究 显示 患者 主要 为 黑人 .黑人 与 白人 Philadelphia: Saunders, 2012. 
比例 为 4.7 : 1。 多 见于 15 一 30 岁 患 者 .所 有 者 起 病 时 都 2. Goldman. Goldman’s Cecil Medicine. 214th ed. Philadelphia: 
有 看 白 尿 ， ods 是 熏 白 尿 及 肾病 综合 征 , 约 占 40%~ W. B. Saunders Company. 2011. 









第 七 章 ” 继 发 性 崩 小 球 疾病 





为 贸 疮 性 肾炎 (lupus nephritis,ILN) .为 SLE 重要 的 临床 


习 党 多 中 省 eh F 
第 一 节 系统 性 红斑 Ww wh 在 者 在 被 诊断 为 bs : a 认 但 噶 
党 , 伴 或 不 位 it 升 高 ， 约 7550。 临 康王 常 党 

狼疮 展 损害 机 Te 

会 低 信 SUE 氏 脏 已 有 显 敬 

卢 蔬 才 “ 丁 峰 的 病理 学 的 表现 , 肾 晨 损 宕 在 

SLEA 








系统 性 红斑 狼疮 (systemic lupus erythematosux. SLE) 
eRe 炎症 性 疾病 .可 暴 及 皮 肤 、 关 竹 、 帽 、 病因 与 发 病 机 制 】 

了、 神经 系统 、 浆 腊 等 多 个 器 官 。 免 异常 .特别 是 机 体 LE 是 一 种 多 内 索 釜 与 的 系统 性 自身 和 性 疾病 ， 可 
ov 洗 多 搞 核 抗 你 是 该 病 的 叉 一 显 营 特 征 。 肾 脏 罕 太 旭 称 次 二 们 末 十 分 明了， LN 是 SLE 严重 】 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





发 症 之 一 。 长 期 以 来 ,大 量 的 研究 证 实 .SLE、LN 是 多 基因 
遗传 病 ,其 发 病 除 与 多 种 易 感 基因 直接 相关 外 . 尚 与 环境 因 
素 . 性 激素 ,以 及 机 体 对 刺激 应 答 时 产生 免疫 反应 的 强度 及 
炎症 介质 的 数量 等 密切 相关 。 上 述 致 病因 素 的 相互 作用 可 
产生 如 下 结局 :Q@ 由 于 工 淋巴 细胞 对 BB 淋巴 细胞 调控 失常 
及 BB 细胞 的 自主 激活 ,导致 BB 淋巴 细胞 过 度 活跃 ,产生 过 
多 的 宿主 自身 抗体 如 抗 核 抗 体 ( 包 括 抗 双 链 DNA、 单 链 
DNA, 抗 SM 抗体 等 ) 抗 细胞 质 抗体 、 抗 细胞 膜 抗体 、 抗 球 
蛋白 抗体 及 其 他 一 些 抗体 ;四 免疫 应 答 调节 头 乱 导致 前 述 



































人 抗体 与 免疫 复合 物 大 量 产生 而 不 能 下 调 , 从 而 使 组 织 器官 


| 〈 提 胜 、 皮 肤 . 骨 角 等 ) 造 成 损伤 ;@LN 主要 是 由 DNA, 搞 
DNA 抗体 或 核 小 体 、 层 粒 蛋 白 .SSA/RO、 染 色 质 Clq 和 核 
粒 体 的 聚合 等 组 成 的 免疫 复合 物 沉 积 ( 引 起 系 膜 或 增生 性 
肾炎 免疫 复合 物 诱导 (引起 膜 性 肾病 ) 的 崩 小 球 疾病 。 
抗 DNA 抗体 尤其 是 抗 ds-DNA 抗体 的 存在 是 人 和 动 
物 SLE 的 主要 特征 ,它们 常 出 现 于 肾 损 宕 之 前 ,而 且 在 LN 
肾 组 织 也 发 现 了 IgG 型 抗 -DNA 抗体 。 肾病 源 性 的 抗 
DNA 抗体 是 一 种 阳离子 抗体 . 常 存在 于 活动 性 LN, 采 用 粮 
皮质 激素 成 功 治疗 后 , 尿 蛋 外 的 下 降 与 这 种 抗体 的 消失 有 
关 。 另 有 研究 表明 , 抗 DNA 抗体 可 以 与 肾 小 球 糖 
类 蛋白 抗原 交叉 反应 :包括 肾 小 球 基 及 硫酸 肝素 自 。 
通过 这 种 交叉 反应 导致 其 在 肾 组 织 沉 积 , 激 活 补体 系统 , 介 
导 旨 组 织 的 炎症 : 其 他 的 痛 病 源 性 抗体 .还 包括 抗 核 小 体 
抗体 和 抗 gp70 抗体 等 ,这 些 自身 抗体 可 能 以 其 不 同 的 结构 
和 分 子 基础 并 以 不 同 的 方式 沉积 于 肾 小 球 , 激 活 补 体系 统 . 
形成 LN 不同 的 病理 组 织 学 改变 。 
SLE 忠 者 因 人 免疫 复合 物 沉积 所 引起 肾 小 球 损害 与 免 


站 何人 


疫 复合 物 沉积 的 部 位 密切 相关 。 历 来 所 认识 的 LN 的 基本 
发 病 机 制 是 特 人 
管 壁 ,从 而 构成 弥漫 性 炎症 。 事 原 位 的 免疫 复合 物 病 
往往 也 参与 LN 的 发 病 中 ,特别 是 膜 性 病变 的 形成 .是 由 
先前 内 皮下 沉积 的 抗原 (种 植 抗 原 ) 与 循环 抗体 相 结合 所 
敏 。 同 时 ,抗原 及 抗体 的 特性 对 免疫 复合 物 沉积 的 部 位 亦 
密切 相关 : 大 的 、 完 整 的 免疫 复合 物 或 阴离子 抗原 (不 能 通 
过 肾 小 球 毛细 血管 壁 的 阴离子 
下 ,从 而 决 轻 度 系 膜 病变 或 者 是 局 灯 或 ? 
性 并 小 球 恬 炎 。 而 抗体 可 在 慑 小 球 毛 细 血 管 比 的 不 同 部 位 
与 拭 原 相 结 全 从 而 产生 不 同 的 组 织 学 及 临床 表现 ,往往 与 
其 折 带 电荷 相关 。 此 外 .1gG 的 亚 型 也 可 能 对 由 免疫 复合 
物 沉积 所 全 的 炎症 反应 是 决定 作用 。1gG1 和 IgG3 固定 补 
补体 亲和力 低 。 因 此 ,后 烦 种 所 引起 的 
“ 辐 这 一 假说 相 一 笋 , 抗 DNA 抗体 与 
炎 有 关 , 可 能 为 IgG1 和 IG3. 而 膜 性 
的 沉积 更 可 能 为 lgG2 和 lgG1。 除 了 图 
站 补体 ,免疫 复合 物 沉积 还 能 激活 直 4 








站 环 免疫 复合 物 沉积 于 系 膜 、 内 皮下 、 血 
















体 .IgG2 及 Ig( 泪 和 
炎症 反应 程度 较 轻 
生性 性 小 球 


情 病 中 免疫 复合 物 


DA 
种 








炎症 反应, 上调 及 激 
-的 纤 附 分 子 , 从 击 劳 集 促 类 让 细胞 及 启动 自 


1 fh 


役 激 活 必 损伤 的 痛 小 球 细 胞 .浸润 的 1 只 细 









胞 及 细胞 产生 的 炎 性 细胞 因子 包括 肿瘤 坏死 因子 -aCTNE 
w) 白介素 -6(IL-6) ,转化 生长 因子 -BCTGF-B) .干扰 素 -Y 及 
血小板 源 性 生长 因子 (PDGF)， 所 有 这 些 细 胞 因子 均 可 使 
肾脏 损害 进一步 扩大 。 
除 此 之 外 ,细胞 免疫 也 在 LN 组 织 变化 中 起 重要 作用 。 
壮 免 疫 沉积 物 的 血管 炎 病 变 是 LN 悄 小 球 病变 常见 的 类 
型 ,表现 为 局 灶 和 节 段 性 的 病变 ， 这 些 病变 带 来 破坏 性 的 炎 
症 ,引起 毛细 血管 祥 的 坏死 及 新 月 体形 成 。 对 局 灶 节 段 性 
狼疮 性 肾炎 ( 古 型 ) 所 见 到 的 坏死 性 血管 病变 及 新 月 体 进行 
令 测 ,往往 发 现 缺乏 明显 的 免疫 沉积 物 。 而 这 些 患 者 常常 
出 现 阳性 的 抗 中 性 粒 细胞 胞 浆 抗体 (ANCA) ,其 阳性 率 可 
达到 1/3 以 上 ;通常 是 PANCA， 这 些 都 支持 血管 炎 的 


【病理 了 因 

(一 ) 肾 小 球 病变 LN 悄 脏 的 组 织 病理 变化 广泛 而 
多 样 。 其 多 样 化 表现 为 病变 不 仅 在 患者 与 患者 之 问 不 同 ， 
而 且 同 一 患者 的 肾 小 球 与 肾 小 球 之 问 其 至 同一 皮 小 球 的 不 
同 节 段 之 间 的 病变 也 不 一 致 。 多 变性 还 可 表现 在 同一 患者 
的 肾脏 病理 在 不 同时 间 会 发 生变 化 , 既 可 是 自发 的 改变 , 亦 
可 与 治疗 相关 。 

由 ed 及 浸润 是 本 病 的 基本 病变 .应 用 单 
克隆 抗体 技术 鉴定 最 小 球 内 浸润 的 细胞 多 为 单 核 蕊 噬 细 胞 
及 工 淋 巴 细胞 。 肾 小 球 内 免疫 复合 物 沉着 是 本 病 的 第 二 
基本 病变 ,可 沉积 于 上 皮下 、 内 皮下 .基底 膜 及 系 膜 区 。 免 
疫病 理 可 见 多 种 抗体 IgG、IgM、 IgA、 补 体 C3、Clq 阳性 , 常 
称 为 "满堂 亮 ”" 表 现 。 当 镜 下 怕 省 \ 球 毛细 血管 祥 星 铁丝 图 样 
时 ,又 称 * 白 金 耳 "现象 (wire loops)。 有 时 毛细 血管 腔 内 可 
见 透 明 样 血栓 , 系 膜 区 电镜 下 旺 指纹 样 改变 也 是 病变 活动 
的 一 个 指标 。 血 管 祥 坏 死 也 是 本 外 党 见 病 变 , 有 时 染色 呈 
纤维 泰 样 ,又 称 为 纤维 素 样 坏死 。 共 于 上 述 基 本 改变 ,根据 
临床 病理 相关 性 ,2003 年 由 肾脏 病理 学 家 、 肾 胜 病 学 家 及 
风湿 病 学 家 组 成 的 工作 组 将 多 样 的 坚 小 球 病 变 进 一 步 分 类 
归纳 为 如 下 六 型 (ISN/RPS 分 型 )。 

1. 轻微 病变 性 狼疮 性 肾炎 ( 工 型 ) 仅 在 免疫 菊 光 或 
同时 在 免疫 荧光 及 电镜 下 可 见 系 膜 区 免疫 复合 物 沉积 ,但 


光 镜 下 肾 小 球 正常 。 此 型 代表 了 最早 期 和 最 轻 度 的 展 小 球 














FE 性 狼疮 性 肾炎 ( 工 型 】 光 镜 下 系 膜 细胞 











系 膜 增 4 






尿 及 肾 功 能 不 全 几乎 从 未 发 
有 进一步 的 发 展 ，- 般 无 须 特 殊 治疗 。 

3. 局 灶 性 狼疮 性 肾炎 (三 型 】 活动 性 或 非 活 亏 
变 . 星 局 灶 性 、 节 段 性 或 球 性 的 肾 小 球 内 增生 病变 ,或 
体形 成 :但 肾 小 球 少 于 全 部 的 50 关 .可 见 局 灶 性 的 内 
皮下 免疫 复合 物 沉积 . 伴 或 不 作 系 膜 增生 : 











2 
EE 








亚 (A) :活动 性 病变 :局 灶 增 生性 LN。 

亚 (A/C) :活动 性 和 慢性 病变 :局 灶 增 生 和 硬化 性 LN。 

亚 (C) :慢性 非 活动 性 病变 伴 有 肾 小 球 硬化 :局 灶 性 硬 
化 性 LN。 

进一步 的 组 织 学 特征 包括 肾 小 球 发 生 纤维 素 样 坏死 或 
新 月 体形 成 的 比例 、 是 否 出 现 小 管 间 质 或 血管 异常 。 电 镜 
通常 发 现 免疫 复合 物 沉 积 在 肾 小 球 毛 细 血 管内 皮下 及 系 膜 
区 。 尽 管 光 镜 下 小 于 50% 的 肾 小 球 受 办 ,免疫 荧光 镜 检 发 
dd 对 此 型 患者 预后 判断 的 准确 性 通 

受 限 于 对 受累 肾 小 球 程度 判断 的 准确 性 。 因 为 肾 穿刺 的 
bn : 较 小 ,有 认为 要 正确 反映 是 否 有 局 灶 性 病变 存在 . 约 
需 100 个 肾 小 球 。 当 光 镜 下 小 于 25% 的 肾 小 球 受累 且 绝 
大 多 数 峭 小 球 仅 表现 为 节 段 增生 时 ,进行 性 的 肾 功 能 不 全 
不 多 见 。 当 40%~50% 的 肾 小 球 受累 伴 坏死 或 新 月 体形 
成 时 ,将 出 现 肾病 综合 征 范围 的 绰 白 尿 及 (或 ) 高 血压 ,其 预 
后 同 弥漫 型 病变 相似 。 

4. 弥漫 性 狼疮 性 肾炎 (了 型 ) 是 LN 最 常见 及 最 严 
重 的 一 型 。 组 织 学 改变 与 局 灶 增 线性 相似 但 有 更 进一步 的 
发 展 。 光 镜 下 可 见 50% 以 上 肾 小 球 受 囚 。 广 泛 的 细胞 增 
生 ( 内 皮 及 系 膜 细胞 ) 及 细胞 浸润 ,细胞 核 破碎 及 皱 缩 现象 








广泛 且 严重 。 辟 小 球 毛 细 血 管 基底 膜 增 厚 且 偿 硬 , 呈 铁 丝 
疾 样 改变 ,免疫 荧光 检查 可 元 才 大 是 站 的 旬 业 球 玫 自 及 补 


体 成 分 广泛 沉积 于 系 膜 区 及 毛细 血管 。 电 镜 检 查证 实 上 述 
光 镜 所 见 ,电子 致密 物 见 于 肾 小 球 内 皮 细 胞 胞 效 中 . 常 可 见 
到 大 量 管 网 状 包 涵 物 及 指纹 状 结构 .此 对 诊断 有 一 定 帮助 。 
此 型 患者 常 伴 有 新 月 体形 成 。 儿 乎 所 有 该 型 患 可 出 eh 
尿 和 强 白 尿 , 必 病 综合 征 、 高 血压 及 肾 功 能 不 全 亦 
见 。 该 型 患者 有 典型 的 低 补体 血 症 及 抗 DNA 抗体 滴 度 的 
升 高 ,这 在 疾病 活动 期 尤为 明显 。 

此 型 又 根据 累及 小 球 的 范围 ( 球 性 或 节 段 性 )\ 病 变 的 
活动 性 与 否 分 为 以 下 几 种 亚 型 : 

-SCA) :活动 性 病变 :弥漫 性 节 段 性 增生 性 LN。 
N-GCA) :活动 性 病变 ;弥漫 性 球 性 增生 性 LN。 
-SCA/O) :活动 性 和 慢性 病变 : 弥 湿 性 季 段 性 增生 和 
便 化 性 LN。 











-GCA/O) :活动 性 和 慢性 病变 :弥漫 性 球 性 增生 和 和 便 
化 性 LN。 
N-SCO) :慢性 非 活动 性 病变 伴 有 涌 小 球 硬化 :弥漫 性 


节 段 性 便 化 性 LN。 
-GCC) :慢性 非 活动 性 病变 
球 性 硬化 性 LN。 

5. 膜 性 狼疮 性 肾炎 (V 型 ) 此 型 光 镜 、 免 疫 党 光 蚀 或 
训 下 可 见 上 皮下 免疫 复合 物 沉积 。 光 镜 下 可 见 基 底 膜 弥 
也 会 有 病理 学 改变 。 re F 
积 通 同时 存在 亚 二 型 .或 玉 + 
性 展区 十 TRlo 双 20 外。 此 通常 
病 相 似 , 表 现 为 典型 的 肾病 





公 伴 有 星 小 球 使 化 :弥漫 性 








征 。 起 克 以 表现 为 入 EF 而 
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尿 、 高 血压 .血浆 肌 栈 浓度 一 般 正 常 或 仅 有 轻 度 上 升 。 尽 管 

在 此 型 狼疮 性 肾炎 中 ee SLE 的 其 他 临床 及 血清 学 

表现 (补体 水 平 正常 . 抗 DNA 抗体 阴性 ), 但 电镜 和 人 免疫 荧 

光 镜 的 一 些 表现 可 强烈 提示 其 为 膜 性 狼疮 性 肾炎 而 非特 发 

性 膜 性 肾病 :包括 :@ 电 镜 下 可 见 内 皮 细 胞 内 存在 小 管 网 状 

结构 ;四 同 增殖 型 狼疮 性 肾炎 相似 .内 皮下 或 系 膜 区 免疫 复 
合 物 沉积 ;@ 免 疫 复 合 物 沿 小 管 基底 膜 及 小 血管 分 布 。 

大 多 数 膜 性 狼疮 性 肾炎 患者 在 5 年 或 更 长 时 间 内 保持 
血清 肌 本 水 平 正 常 或 基本 正常 ,不 需要 免疫 抑制 剂 治疗 。 
然而 对 一 些 表现 为 
患者 ,可 同 弥 漫 增生 性 LN 一 样 : 用 激素 和 环 磷 醋 胶 治 少 

严重 硬化 性 狼疮 性 肾炎 (了 型 ) 
90 光 的 肾 小 球 发 生硬 化 。 为 先前 炎 性 损伤 的 愈合 及 焉 型 、 
让 型 VW 型 狼疮 性 肾炎 的 进展 所 致 。 此 型 主要 病理 变化 为 
所 累及 的 肾 小 球 结构 毁损 , 呈 玻 璃 样 变 或 纤维 化 等 :但 常 伴 
随 上 述 各 项 肾 小 球 病变 特别 是 局 灶 节 上段 及 弥漫 增生 型 的 存 
在 。 免 疫 荧光 及 电镜 在 残留 的 肾 小 球 结构 中 见 到 免疫 复合 





















物 或 电子 致密 物 的 沉积 。 此 型 患者 通常 表现 为 缓慢 的 、 进 
行 性 的 肾 功 能 减退 伴 轻 度 尿检 异常 。 一 般 不 主张 对 本 型 使 


用 免疫 抑制 剂 ,除非 存在 肾 外 狼疮 活 i 
值得 一 提 的 是 LN 时 ,上 述 各 型 不 是 固定 不 变 的 ,各 型 
实际 上 反映 了 疾病 的 不 同时 期 .如 果 重 复活 检 就 可 见 到 办 














化 现象 ”, 转 化 发 生 率 约 占 30 吕 一 56 患者 在 成 功 治疗 
后 ,可 由 增殖 性 病变 转 为 轻型 恋 ， ed 


效果 不 显 患者 通常 由 轻 5 
(二 ) LN 的 少见 病变 变 外 .LN 另 有 一 
些 不 党 a wy 血管 病变 、 少 世 或 无 锡 
疫 复合 物 坏死 性 肾 小 球 彤 炎 等 ,分 述 如 下 : 
1. 小 管 间 质 性 肾炎 ”小管 间 质 性 肾炎 ( 间 质 浸润 、 小 
员 害 ) 伴 或 不 伴 小 管 基底 膜 免疫 复合 物 沉 积 . 在 LN 中 十 
常 与 其 他 肾 小 球 时 在 在。 小 管 间 质 受累 程 
度 , 是 判断 预后 的 一 个 重要 指标 , 它 同 高 血压 、 血 浆 肌 配水 
平 及 临床 病程 进行 性 发 展 旦 正 相关 ， 相 比较 而 言 . 单 一 小 
管 基底 膜 区 免疫 复合 物 沉积 与 血 LN 活动 指标 相关. 
但 问 其 预后 无 关 。 在 有 些 病例 、 小 管 问 质 病 灾 是 LN 的 唯 
-表现 ,这 在 邯 些 重 员 耳 水 和 而 尿检 相对 或 仪 为 

























































少 旺 红 白 细 购 的 患 普 中 尤其 值得 ; 这 些 改 变 可 伴 小 
管 功能 损害 如 工 型 ( 远 喘 ? 痛 小 管 酸 中 毒 、 疝 钊 或 低 钾 及 继 
发 性 酶 固 :等 。 抗 集合 管 沙 厂 了 间 质 细胞 目 身 抗体 的 
产生 可 能 介 功 蚜 起 一 定 的 作用 。 此 时 ,激素 涌 疗 
对 保护 基 吧 功能 通常 有 效 ， 

2. 血管 病变 “肾脏 血管 的 些 及 在 LN 黑 者 中 许 不 少 











类 灾 
次 、 仿 疫 介 导 的 
未 合 往 (与 击 答 往 血 小 板 
血管 免疫 复合 物 沉 
- 服 不 产 生 风 证 反应 .但 重症 患 


见 . 它 的 省 现 辣 肾 赃 的 预后 下 A 
多 种 ,最 营 揭 的 包括 2 

油 租 
减少 性 





由 通常 位 于 完整 的 内 皮下 、- 
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睛 病 en 





六 生 各 入 光源 泣 9 





第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 





者 可 出 现 纤 坏死 伴 血 管 壁 狭窄 , 且 与 中 等 至 上 产 重 程 
度 的 高 血压 相关 。 究 竞 是 高 血压 引起 血管 病变 还 是 因 血 管 
壁 狭窄 激活 了 肾 素 -血管 系统 从 而 加 剧 了 高 血压 尚 
不 十 分 清楚 。 无 论 发 病 机 制 如 何 ,发 生 坏 死 性 血管 病变 的 
患者 较 仅 有 肾 小 球 累及 的 患者 预后 更 差 。 有 关 血 管 病变 的 
治疗 同 其 他 重症 狼疮 的 治疗 并 无 不 同 , 通 常 也 家 使 用 泌 尼 
松 及 环 磅 酰胺 ,并 且 控制 好 血 讨 。 另 外 一 些 表现 为 肾 小 球 
及 血管 性 血栓 的 患者 ,通常 与 抗 磷脂 抗体 如 狼疮 抗 凝 物质 
《LA) 及 抗 心 磷脂 抗体 有 关 。 狼 疮 抗 凝 物质 在 体内 能 促进 
站 凝血 ,导致 动脉 及 静脉 血栓 形成 .血小板 减少 、 网 状 瘀 斑 及 
」 习惯 性 流产 。 这 一 综合 征 在 致 病 机 制 上 同 特 发 性 血栓 性 血 
小 板 减少 性 紫 币 (TTP) 相 类 似 , 以 肾脏 累及 小 动脉 . 肾 小 球 
毛细 血管 其 至 大 的 肾 动脉 分 支 纤维 蛋白 血栓 形成 为 特征 。 
这 些 改变 可 因原 发 病 而 发 生 , 亦 可 发 生 在 上 述 某 种 免疫 复 
合 物 所 致 狼疮 性 肾炎 基础 上 。 

肾 内 血栓 性 微血管 病变 通常 和 和 急性、 可逆 性 肾 功能 减 
退 相关 , 且 经 常 同 时 伴 有 严重 的 高 血压 。 和 急性 期 血浆 置换 
治疗 可 能 有 益 ,车 同时 伴 免疫 复 侣 物 沉积 所 致 病变 , 则 宕 加 
用 免疫 抑制 剂 治疗 。 但 免疫 抑制 剂 治疗 即便 在 狼疮 血清 学 
指标 得 到 控制 的 情况 下 ,对 清除 抗 磷脂 抗体 无 效 。 因 此 , 通 
党 建议 那些 肾 小 球 血性 形成 及 存在 狼疮 抗 凝 物 质 的 患者 长 
期 用 华 法 林 治 疗 。 这 些 患者 的 长 期 预后 尚 不 清楚 .其 并 及 
项 后 较 无 狼疮 抗 北 物质 。 但 也 有 报道 肖 脏 预 
后 同 狠 疮 抗 凝 物质 存在 与 杏 无 

3. 肾 小 球 足 细胞 病 ” 一 些 侠 究 发 现在 
炎 中 ,有 类 似 微小 病变 型 的 足 细胞 病变 。 在 
然 缺 少 毛细 血管 内 皮 细 胞 增生 
膜 的 沉积 .但 即 表 现 出 临床 肾 ; 
可 发 现 至 少 80% 的 是 突 消失 。 
拉 低 于 万 分 之 一 

增 将 性 狼疮 性 肾炎 的 病理 改变 
在 区 分 LN 病理 类 型 的 同时 ,还 应 评价 痛 组 织 
(AD 和 慢 数 (CD 。 如 下 是 LN 的 一 些 计 
活动 性 指标 ,这 些 指标 对 指导 治疗 ,判断 项 后 具有 重要 


























































一 些 狼疮 性 展 













物 在 基底 
1 尿 , 镜 下 
但 这 种 情况 发 生 率 很 低 , 儿 
























证 动 性 病变 : 肾 小 球 的 毛细 血 管内 增生 ,重度 系 膜 增 
生 、 腊 增生 不 多 .细胞 性 和 细胞 纤维 
成 ,让 细胞 i 笋 、 内 皮下 大 巩 人 免疫 复合 物 沉积 生 
爹 诗 样 结构 形成 、 微 血栓 形成 等 ,最 间 质 的 单个 核 细 胞 浸 
润 . 糙 血 不 多 - 

















:性 增 原 ,将 小 


:新 月 体形 成 , 精 小 管 烽 缩 





奈 的 季 股 性 或 球 必 而 化 .纤维 1 


闻 间 质 纤维 


〖 临 床 表现 】 
很 疮 性 肾炎 由 于 其 病理 改变 的 多 样 化 .临床 表现 亦 多 


仲 多样” 可 以 从 轻 度 碌 常 





设 性 必 炎 、 


186 









: 皮炎 ,条 性 间 质 性 肾炎 、 急 慢性 肾 功 能 不 
全 等 。 一般 随 着 肾 功 能 的 减退 ,SLE 的 动 性 亦 逐 渐 减 
退 .但 也 有 狼疮 患者 在 接 佳 持 性 透析 治疗 同时 仍 有 肾 外 
活动 的 表现 。LN 的 临床 表现 大 致 可 分 成 六 

1 轻型 约 占 30% 一 50 站 ,无 症状 :血压 正常 ,无 水 
肿 , 仅 尿 常规 间断 异常 。 尿 蛋白 一 1g/d, 旦 功能 正常 。 病理 
多 必 系 膜 增生 型 或 局 灶 节 段 型 ,预后 恨 好 。 

2. 肾病 综合 征 型 约 40%% 患 者 起 病 呈 肾病 综合 征 表 
现 , 而 籽 病 综合 征 患 者 中 LN 约 占 6% 一 10%。 此 型 病理 多 
型 ,前 者 病程 缓慢 ,全 身 狼疮 表现 亦 不 活 


进 性 肾炎 、 急 























届 膜 型 或 弥漫 增殖 
路 :而 司 时 
未 经 治疗 容 发 展 成 肾 衰 电 
3. 慢性 肾炎 型 ” 约 占 30% 一 50%, 患 省 有 高 血压 ,不 

同 程度 蛋白 尿 、 尿 沉渣 中 有 大 量 红 细胞 及 管 型 ,可 伴 肾 功 能 
曾 殖 型 ,预后 

吓 者 于 短 时 间 内 出 现 少 尿 性 急性 
变 活 动 表现 ,通常 由 | 
性 伴 严 重 血 
















4. 急性 肾 衰 竭 型 
齐 , 常 伴 全 身 性 系统 性 病 
或 轻型 转化 而 来 。 抑 理 呈 新 月 体 肾炎 ,弥漫 
管 病变 及 肾 小 管 间 质 炎症 。 

5. 肾 小 管 损害 型 LN 可 有 
害 多 见 : 可 出 现 完全 
屎 浓缩 功能 不 全 、 夜 尿 合并 存 省 5 

6. 抗 磷脂 抗体 型 抗 耕 脂 抗体 阳性 ,临床 :要 表现 
为 大 ,小 动静 脉 血栓 及 栓塞 血小板 减 低 及 流产 倾向 ,可 合 
并 较 大 肾 血管 栓 赛 内 毛 细 血 管 血栓 性 微 身 管 病变 ,引起 肾 
功能 损害 .特别 是 怪 赛 测 . 死 亡 率 高 于 此 种 抗体 阴性 的 患 
者 。 有 报道 此 型 中 8.4% 的 患者 与 次 生性 尿 坦 证 综合 征 、 
血栓 性 血小板 减少 性 紫 洱 、 患 性 高 看 压 相 并 存 。 


【诊断 】 

SLE 的 诊断 标准 可 参照 美国 风湿 病 学 会 ( 现 为 美国 风 
i ) 提 出 的 分 类 标准 .11 项 标准 中 符合 1 项 或 以 上 
好 可 诊断 本 病 。 在 臣 近 的 修订 标准 中 , 抗 奋 脂 抗体 阳性 代 
赫 了 IE 细胞 的 测定 。LN 的 诊断 除 符合 SE 诊断 标准 
外 . 尚 点 县 有 肾脏 娶 及 的 表现 。 持 续 阳 性 的 尿 党 规 攻 常 ( 特 
别 是 镜 下 万 花 向 样 改变 ) 及 痛 功能 改 芝 
血清 免 在 及 肾脏 病理 从 在 .对 诊断 有 更 
部 分 LN 中 着 (特别 是 膜 性 LN 患者 ) 起 病 完 全 类 似 原 发 性 
[月 后 才 轿 渐 受累 , 帮 应 备 
和 的 转 
; 戎 虑 本 病 的 发 展 及 治疗 过 程 中 
栓 问 质 性 悄 炎 的 可 能 性 ,应 即时 

















可 质 病 变 表现 ,以 远 
:全 性 肾 小 管 酸 中 毒 、 





端 小 管 
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肾病 综合 征 . 阁 
葛 。 狼 疮 性 ! 
别 ,病变 的 活动 等 因素 :出 | 
: 旦 小管 趟 多 或 
i 检 ;以便 对 钙 治 疗 。 
这 里 特别 要 强调 旦 有 
;此 做 肾 活 检 。 及 人 
基 检 存活 芭 .永江 证 物 活 
乎 均 居于 局 灶 或 水 漫 增 








i 义 。 大 多 数 LN 是 
者 出 现 急 性 性 功能 不 侈 ,血清 
(有 红细胞 或 让 细胞 管 型 村. 儿 

时 活检 可 以 必要 它 的 治 























疗 方案 (如 当 有 显著 新 月 体形 成 时 ) 。 对 一 些 临 
十 分 严重 的 患者 ,如 有 上 轻 度 的 蛋白 尿 、 血 尿 或 肾病 
患者 ,其 诊断 可 能 为 局 灶 性 或 弥漫 增殖 型 . 膜 型 、 
膜 型 及 系 膜 增生 型 狼疮 性 肾炎 . 肾 活检 对 其 治疗 有 重要 的 
指导 意义 。 对 肾 小 管 间 质 病变 、 同 时 伴 发 的 血管 病 3 

抗 磷脂 抗体 相关 的 血栓 病变 , 肾 活检 也 有 3 
后 重复 活检 提供 了 组 织 学 对 照 依据 。 对 于 那些 有 肾 小 球 病 
变 伴 或 不 伴 肾 病 综合 征 范围 的 蛋白 尿 但 狼疮 诊断 不 十 分 明 
确 的 患者 , 肾 活 检 亦 显得 十 分 重要 。 



































狼 郊 性 肾炎 重复 肾 活检 指证 包括 :@ 虽 经 正规 疗程 治 
疗 但 仍 有 持续 性 肾病 综合 征 忠 者 ;@ 虽 经 正规 疗程 治疗 . 尿 
沉 泻 物 持续 活跃 ( 如 红 白 细胞 管 型 ) .或 者 是 又 反复 





出 现 尿 沉淀 物 活跃 患者 ;@ 无 法 解释 的 血清 肌 梧 水 平 升 商 
的 患者 ;对 膜 性 狼疮 性 肾炎 患者 当 其 复发 时 可 不 必 重 复 
肾 活检 ,除非 其 有 更 加 严重 的 进展 或 对 治疗 无 反应 :加 对 晚 
期 进展 型 的 LN 愚者 有 时 亦 需 要 活检 检查 ,以 区 分 是 狼疮 
活动 还 是 慢性 病变 为 主 。 








【治疗 】 

狼疮 性 肾炎 的 治疗 在 过 去 的 半 个 世纪 里 已 有 很 大 的 进 
特别 是 随 着 大 剂量 肾上腺 皮质 激素 及 细胞 毒 类 药物 的 

立 用 ,LN 的 预后 得 到 明显 改善 。 

狼疮 原则 为 :DD 根据 病理 类 型 的 不 同 制 
订 相 应 @ 除 少数 轻型 病例 外 .一 般 分 为 诱导 
阶段 。 诱 导 治疗 的 目的 是 迅速 控制 免疫 
.调整 免疫 失衡 ,减少 组 织 损伤 及 随后 
,此 其 免 疫 提 抽 治疗 药物 剂 基 匀 大 ， 作用 较 强 、 维 
i .防止 复发 ,力求 采 
厅 情 ,以 降低 长 期 治疗 的 不 良 反 应 
间 一 股 为 6 一 9 个 月 ,但 有 时 诱导 治疗 和 纵 
显 的 异 限 。 国 狼疮 性 
切 鼠 在 :阶段 贸 
见 罕 临床 和 






































指标 的 前 提 a 
: 除 ete 生 晴 炎 外 .一 
et | 剂 维持 。@ 仿 着 ee 把 
观察 治疗 ek 中 期 和 远 期 不 良 反 应 。 


程 中 可 能 发 生 的 不 良 反 应 各 有 特点 临床 


i 























( a 常用 免疫 抑制 剂 及 其 用 法 

1. 糖 皮质 激素 ”如 泌 尼 松 .一 般 起 始 剂 基 lmg/ (kg 。 
持续 8 一 12 周 和 逐渐 减 旺 :一 般 在 治疗 6 个 月 (诱导 治疗 
期 ) 减 至 0. dd .后 根据 临床 和 实 3 
在 结果 以 及 联合 应 用 免疫 抑 制 剂 的 种 类 
0.1~0. 2mg/(kg。d) 长 其 前 
泵 能 用 其 他 免疫 抑制 剂 蔡 代 泼 尼 松 。 
路 或 什 和 炎 的 LN 患 才 . 
抗 DNA 抗体 泣 度 水 平 高 。 








i~0.6mg’(kg* 





无 确切 的 证 据 显 
对 于 庶 重 的 ,极度 省 
血清 循 坏 免疫 复合 物 太 
传统 的 各 服 涛 尼 松 在 这 些 忠 背 































第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


中 可 能 无 效 . 而 环 磷 酰 胺 脉冲 治疗 至 少 在 10 一 14 天 起 效 。 
在 此 情况 下 .起 始 治疗 应 予 甲 泼 尼龙 脉冲 :500 一 1000mgyd 
维持 3 小 时 , 共 3 天 ,从 而 起 到 快速 免疫 抑制 作用 . 继 以 中 
等 剂量 口服 维持 。 对 严重 的 .活路 的 LN( 和 急性 肾 训 竟 , 新 
月 体形 成 ) ,诱导 治疗 阶段 可 每 月 冲击 治疗 1 次 ,并 与 环 磷 
酰胺 脉冲 治疗 相 结合 。 
2. 环 磷 酰 胺 (CTX) ” 属 煤 化 剂 ， ne ee 
也 可 影响 处 于 静止 期 的 细胞 ,其 免疫 抑制 程度 与 剂量 
程 呈 正 相 关 。CTX 既 可 静脉 应 用 ,也 可 口服 。 大 量 
明 ,激素 加 细胞 毒药 物 如 环 磷 酰 胺 或 硫 唑 叶 叭 能 显著 延长 | 
肾脏 的 生存 时 间 。 有 分 析 表 明 ,加 用 环 磷 酰胺 或 硫 唑 嗓 叭 ， 
较 单 用 激素 可 使 终 示 期 肾 豪 竭 进展 的 发 生 率 降低 40 兴 。 
常用 的 治疗 方案 包括 : 
NIH 冲击 方案 :CTX 每 月 1 次 的 冲击 治疗 加 上 糖 皮质 
激素 ,疗效 好 ,为 重症 LN 的 标准 治疗 方案 。CTX0. 5 一 18g/ 
mm, 每 月 1 次 , 共 6 个 月 。 治 疗 过 程 中 要 监测 和 白细胞 计数 
S3107L,; 
欧洲 狼疮 冲击 方案 :剂量 小 于 NIH 方案 。CTX500mg.2 
周 1 次 . 共 3 个 月 。 初步 报道 对 增殖 性 LN 疗效 不 差 于 
NIH 方案 ,但 不 良 反 应 减轻 。 
口服 CTX 方案 :1.0 一 1. 5mg/(kg* dd) ,最 大 剂量 不 起 
过 150mg/d, 其 疗效 等 同 于 静脉 冲击 方案 .但 也 有 报道 其 治 
:反应 较 脉 冲 大 ,可 作为 冲击 治疗 不 能 实施 时 的 一 种 





































































CTX 一 般 用 于 诱导 涌 疗 ,以 往 有 延长 用 药 间 隔 至 3 个 
月 1 次 的 方案 用 于 长 期 维持 ,出 于 复发 众 较 高 且 不 良 反 应 
增多 而 渐 被 据 弃 。 

3. dd 

















在 LN 患者 中 可 作 C 了 选择 , 尤 届 
接受 CTX 或 在 应 用 CTX 过 程 中 出 现 严重 不 良 1 反 上 
而 使 治疗 炎 或 卵巢 功能 障碍 


等 ) 等 情况 下 。 及 明 , MMEF 对 增殖 性 LN 下 
型 和 T 型 ) 的 疗效 至 少 不 低 于 环 全 酰胺 。 但 对 重度 增殖 性 
LN 的 确切 疗效 尚未 证 实 。 也 有 研究 ,MME 的 长 期 肾 
功能 保护 不 及 CTX 方案 .复发 率 也 略 高 。MMEF 诱导 阶段 
的 用 旺 一 般 为 2g d. 不 超过 3g/d。 维 持 阶 段 的 剂 芷 为 1~ 
2g d。 

4. 硫 唑 嗓 叭 (Aza) 
于 肾 外 病变 。 在 LN 中 ， 
CTX 诱 
长 期 使 用 说 
MME 作为 维 扫 后 
Aza 维 持 治 疗 的 剂 基 






]. 大 多 数 且 
人 








在 SLE 中 可 选 








村 方案 . 昌 不 
腿 有 反应 较 少 、 - 般 为 1~2mg (kg。 


d) 





5. 神经 钙 蛋白 抑制 剂 
梧 . 是 普 问 为 
发 控 抗 淋巴 细胞 增强 





常用 的 为 环 雹 来 A 及 他 上 训 费 
站 抑制 剂 .能 排 制 T 2 的 产生 .从 耐 
的 作用 。 晚近 的 研究 显示 ,神经 外 此 






2 


187 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


白 除 在 工 细胞 激活 中 发 挥 杠 纽 作用 外 .还 可 以 使 肾脏 足 细 
胞 中 synaptopodin 去 磷酸 化 , 导 有 敏 足 细胞 骨架 结构 的 破坏 
经 钙 蛋 白 抑制 剂 可 通过 阻 断 这 - -过 程 
而 扫 尿 .从 而 发 挥 非 免疫 抑制 降 尿 
蛋白 作用 。 常 用 剂量 为 环 孢 素 A3 一 5mg/(kg ' d) .或 他 克 
莫 司 0.05 一 0. lmg/(kg . d) ,分 2 次 服用 ,一 般 6 一 8 周 可 
见效 ,病情 稳定 后 逐渐 减 量 。 神 经 钻 蛋白 抑制 剂 作为 一 种 
选择 性 用 药 在 LN 中 应 用 经 验 有 限 , 主 要 用 于 膜 性 LN 及 
一 些 难 治 性 LN。 本 药 可 加 剧 患 者 的 高 血压 ,同时 对 肾 小 
管 间 质 有 毒性 损害 ,在 减 药 过 程 中 易 引 起 疾病 复发 . 且 其 价 
格 昂贵 因而 限制 了 它 的 应 
6. 来 氟 米 特 是 - -种 新 型 免疫 抑制 章 。 起 始 先 予 
50 一 100mgy/d 负荷 量 ,连续 3 天 ,维持 剂量 为 20 一 30mg/d。 
一 项 多 中 心 研究 显示 ,来 气 米 特 联合 激素 治疗 增殖 性 LN 
的 总 有 效率 达 80% ,其 中 完全 缓解 率 为 40% ,疗效 和 CTX 
冲击 方法 相似 。 主 要 不 良 反 应 包括 消化 道 症 状 、 肝 酶 异常 、 
感染 .脱发 等 。 
(二 ) 其 他 治疗 方法 












































































































1. 血浆 置换 血浆 置换 可 迅速 清除 致 病 自身 抗体 ,但 
对 照 试验 未 发 现 血 浊 疗 的 益处 , 且 该 治疗 方 


置换 对 LN 

法 价格 昂贵 ,也 可 导致 严重 不 良 事件 包括 严 

等 ,因此 , 须 严 格 掌握 血浆 置换 的 适应 证 。 目 前 认为 , 血 芝 
浓 换 在 狼疮 相关 性 抗 磷脂 抗体 及 血栓 性 血小板 减少 性 紫 疲 

中 可 发 挥 一 定 的 作用 。 血 浆 置 换 同 时 震 加 用 激素 和 

药物 。 

2. 免疫 球 蛋 白 静 脉 
0.2 一 0.4g/(kg*， 由 ,每 日 
ee 蛋白 尿 显 -种 价格 昂贵 的 

和 沾 交 对 谋 条 及 CTX 禁忌 或 产生 显著 
;狼疮 伴 血小板 减少 或 难 治 性 中 枢 神经 
种 疗法 有 免疫 抑制 的 特性 (如 抑制 
的 抗 -DNA 特种 抗体 ) ,每 月 1 次 的 脉冲 治疗 可 作为 
LN 诱导 缓解 后 的 辅助 维持 用 药 。 

3. 利 妥 昔 单 抗 ” 利 妥 音 单 抗 (Rituxima ab, RTX) 是 一 
种 特异 性 针对 CD20 分 子 的 抗体 ,能 与 孔 淋 巴 细 胞 表面 的 
6D20 结合 ,并 通过 补体 介 导 的 细胞 毒 作用 等 机 制 对 BB 淋 
巴 细 胞 进行 特异 性 滞 除 ,从 南 达 到 治疗 作用 。 日 前 推荐 利 
妥 昔 单 抗 可 作 ; 










泳 注射 (IVIG) 
总 隔 1 次， 





连用 5~10 天 ， 可 使 
















































治 性 LN 的 “二 线 治疗 ”手段 ,由 于 尚 无 
证 据 显 示 利 妥 音 单 抗 联合 MME 和 激 索 1 于 本 联合 组 , 目 









前 不 推荐 该 药 作为 LN 初 治 的 首选 方案 。 当 用 的 剂 最 为 
,每 周 1 次 , 共 半 次 。 
(三 ) 其 他 协同 治疗 
1 凑 毛 只 
而 狠 准 复发 ,减少 
最 天 前 央 不 超 
了 的 是 者 须 定 期 接 


375mg m 





用 于 各 型 LN, 可 防 正 肾 功 能 进展 
1 徐 性 事件 :降低 心血 
一 -6. 5mg/ (kg。d) 大 

受 腿 底 检 查 , 尤 其 是 疗程 























2. 降 蛋 白 尿 治疗 LN season 
血管 紧张 素 转化 酶 抑制 药 (ACEI) 或 血管 紧张 受 体 持 
抗 药 (ARB) ,目标 蛋白 尿 控 4 Ce 联合 
应 用 ACEI 和 ARB 可 进一步 降低 尿 绰 白 量 , 但 对 长 期 肾脏 
预后 和 患者 存活 率 的 影响 尚 有 和 争议。 

3. 抗 高 血压 高 血压 的 控制 及 药物 选择 应 参照 一 般 
高 血压 治疗 的 标准 。ACEI、 ARB 为 首选 ,日 标 血 压 控制 在 
一 130/80mmHg。 

4. 降 脂 “控制 肾病 综合 征 的 5 脂 血 症 。 当 肾病 综合 
征 持续 时 间 超 过 2 一 3 个 月 时 , 通 党 开始 用 HMG-CoA 
还 原 酶 抑制 剂 或 其 他 降 脂 药 。 目 标 工 DL< 一 80 一 100mg/dl。 

5. 中 西医 结合 治疗 中 草药 配合 激素 治疗 ,具有 了 减少 
激素 副作用 、 改 善 自觉 症状 、 调 节 机 体 免疫 功能 的 特点 ,并 
可 减轻 患者 惧怕 长 期 应 用 激素 的 心 ` 理 因素 ,可 作为 其 他 治 
疗 取 得 疗效 后 长 期 维持 巩固 的 方法 。 

(四 ) 不 同类 型 LN) 台 疗 方案 的 选择 免疫 抑制 剂 治 
疗 并 非 适 用 于 每 个 狼疮 性 ; 炎 的 患者 ,也 不 是 所 有 狼疮 性 
肾炎 患者 出 现 肾 功 能 损害 需 上 述 的 强化 免疫 抑制 剂 治 
疗 。LN 的 治疗 应 按 个 体 化 分 级 进行 ， 其 中 肾 活 检 病 理 检 
查 对 LN 的 治疗 起 着 重要 的 指导 作用 。 

1.I 型 LN 通常 预后 良好 ， 不 需要 特别 的 治疗 ， 除非 
有 肾 外 狼疮 活动 的 表现 ， 或 进一步 发 展 成 更 严重 重 的 肾 小 球 
病变 。 

2. 了 [型 LN 对 于 蛋白 尿 少 于 lg/d 者 治疗 同 1 
蛋白 尿 较 多 者 (尤其 是 过 3g/d)， 应 接受 糊 皮 质 激 索 和 免疫 
抑制 剂 治疗 。J 型 LN 达到 肾病 缉 
细胞 病变 ,推荐 神经 钙 蛋 白 抑 制剂 治疗 

3. 增殖 性 LN( 了 型 和 M 型 ) 一 般 应 采用 强化 治疗 ,可 
分 为 诱导 治疗 和 维持 治疗 西 阶段 。 诱 导 期 治疗 可 子 以 静脉 
CTX 脉冲 ,每 月 1 次 , 共 6 次 (NIH 方案 )。 也 可 采用 欧洲 
狼疮 冲击 方案 。CTX 应 用 过 程 中 所 引起 的 副作用 (严重 骨 
艇 抑制 .出 血性 膀胱 炎 ,膀胱 移行 上 皮 细 胞 癌 ) 江 十 分 小 心 。 
同时 即 予 口服 泌 尼 松 lmg/(kg* 由 5 Way 
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型 LN。 




















亦 有 采用 激 喜 脉 证 ( 甲 波 尼 龙 每 日 1g/m ,其 3 天 ?治疗 此 
型 LN。 对 于 此 型 中 相对 较 轻 的 患者 ,可 用 MME(2 一 38 








疗 带 来 的 毒 副 作 地 






d) 加 激 类 的 治疗 方案 以 减少 由 CTX 
司 梯 呆 条 交 好 的 疗效 。 诱 导 治疗 若 能 获得 临床 完 
















解 , 则 提示 


肾脏 长 BD Es ee 半数 此 
FE 还 治疗 站 虱 下 


之 。 故 一 旦 达到 





组 a 











1 ri J 计数 
的 最 佳 方案 及 
i MME 让 院 


后 至 少 4 周 , 自 细 胞 计 
> 5XI0YL 时 廊 可 和 进行。 关于 
a ol 下 选择 : 









有 效 。 
总 之 , 凡 有 此 型 的 存在 .就 有 强化 治疗 的 指证 。 尽 管 如 
些 , 仍 有 一 些 患者 最 终 会 发 展 成 肾 功能 不 全 。 
4. 膜 性 (V 型 于 此 型 患者 的 预后 可 有 很 大 差异 。 
当 其 合并 下 型 及 从 型 陆 变 时 ,预后 较 差 , 一 般 应 
化 治疗 ,方案 可 参照 弥漫 增殖 性 LN 治疗 方案 。 对 


















量 阿 司 匹 林 有 助 于 减少 流产 的 风险 。 妊 娠 期 间 应 密切 随访 
狼疮 活动 的 迹象 ,一 旦 不 能 满意 控制 应 及 时 终止 妊 娠 。 








【疗效 监测 了 
LN 对 治疗 反应 可 分 为 完全 缓解 、 部 分 缓解 和 无 效 。 
所 谓 完全 缓解 ;一般 公 认 的 标准 为 肌 醋 恢复 至 基 值 .同时 屎 





型 LN, 如 肾 功能 正常 , 且 熏 白 尿 未 达到 肾病 综合 征 范围 

Ca 除非 存在 内 外 狼疮 活动 的 表 
。 而 对 那些 持续 性 肾病 范围 蛋白 尿 的 患者 ,5 aoe 

is 到 炎 的 治疗 方案 ,也 可 了 予 环 地 素 或 他 克 葛 

加 中 等 剂量 小 尼 松 [0. 4 一 0. 6mg/(kg*d)] 治 疗 。 

5. 弥漫 增殖 性 LN 伴 溶血 性 尿毒 症 、 血 栓 性 血小板 减 
少 或 伴 血 清 抗 磷脂 抗体 阳性 血栓 性 微血管 病变 时 .可 考虑 
在 泼 尼 松 与 细胞 每 药 治 ne 

阿司匹林 以 减少 血栓 栓塞 性 并 发 症 。 如 欧 脉 注射 肝素 . 剂 
量 为 75~100mg/d, 一 般 1 周 为 1 个 疗程 , 随 之 口服 华 法 林 
CINR 维持 在 2. 6 一 3.0) 等 。 双 喀 达 葛 为 抗 血小板 聚集 药 ， 
可 长 期 配合 应 用 ,剂量 为 50 一 75mgyd。 在 无 症状 或 轻 症 患 
者 中 ,可 长 期 用 小 剂量 阿司匹林 ,但 一 般 不 主张 预防 性 用 华 
法 林 抗 凝 。 

6. 对 于 肾 功 能 急剧 恶化 、 严 
病例 则 应 采用 紧急 血液 透析 或 腹膜 透析 等 治疗 ,使 ; 
过 危险 期 ,为 其 他 治疗 创造 条 件 。 对 于 病情 : 
理 改 变 亦 以 性 为 主 者 ,一般 不 宜 目地 长 期 使 用 泌 人 
及 细胞 毒药 物 ,以 防 产生 产 重 的 致死 性 副作用 。 

7. 对 于 一 些 临 床 难 治 性 或 复发 性 的 LN( 通 常 为 下 
型 ), 除 所 用 的 激素 、.CTX 及 硫 唑 嗓 叭 等 并 且 延 
外 ,对 那些 治疗 反应 差 的 患者 . 尚 可 采用 其 他 的 治 
eel 如 原 采用 CTX 方案 者 改 用 MMP; 
加 用 血浆 图 换 ; 试 用 神经 钙 蛋 和 白 抑制 剂 ;试用 1VIG; 试 用 利 
妥 昔 单 抗 等 。 国 内 有 单位 提出 多 靶 点 治疗 方案 ， 由 
用 MMF、 他 克 莫 司 和 糖 皮质 激素 三 药 .初步 研究 显示 
i 疗 难 治 性 LN 疗效 优 于 任何 两 药 联 用 ,而 不 良 反应 
并 无 增多 。 也 可 尝试 大 剂 世 化 疗 伴 干细胞 移植 免疫 吸附 
以 及 抑制 补体 系统 如 抗 C5 抗体 治疗 等 新 的 治疗 方案 .但 
这 些 治疗 各 有 局 限 , 且 过 期 疗效 不 明 ,. 有 的 尚 处 于 拘 
段 ,采用 时 霉 根 据 实际 情况 .慎重 考虑 。 

8. 终 末 期 狼疮 性 肾炎 的 治疗 ” 终 末 期 LN 患者 ,多 数 























要 血 容 量 ` 顽 固 性 心 衰 
人 



















































内 小 球 硬化 , 间 质 纤维 化 . 峭 衰 疯 尖 进行 此 时 多 
数 患 者 SLE 活动 性 表现 亦 减 轻 . 应 用 皮质 激素 及 免疫 抑制 
















药物 的 剂量 亦 减少 。 一 般 患者 经 长 期 透析 治 
定 , 存 活 康 同 其 他 肾 小 球 疾病 晚期 相近 。 当 病情 


话 止 后 (一 般 建议 透析 1 年 以 上 ) .可 做 肾 移植 , 扩 
SLE 患者 中 ,移植 后 移植 肾 LN 复发 上 分 少见 。 

9.，LN 合并 妊娠 的 治疗 ”一 般 应 在 LN 完 全 缓解 后 才 
可 考虑 奸 娠 。 妊 娠 期 应 禁用 CTX、MMEF、ACEI 和 ARB- 
可 继续 使 用 小 剂 三 糖 皮 质 激 索 、 入 只 味 叭 和 闯 氢 唑 小 齐 


























蛋白 / 肌 醋 (uPCR) 二 500mg/g。 部 分 缓解 指 血清 肌 栈 水 平 
稳定 ( 士 25%) ,或 下 降 但 未 恢复 至 正常 .同时 uPCR 下 降 宇 
50%。 如 原 有 肾病 范围 的 蛋白 尿 (uPCR 宇 3000mg/g). 则 . 
需要 uPCR 下 降 宇 50%, 同 时 uPCR 二 3000mg/g。 未 达到 | 
上 述 标准 为 无 效 。 
免疫 抑制 治疗 的 疗效 通常 与 狼疮 炎 性 ; 























肾 外 症状 得 到 控制 及 血浆 补体 水 平 及 抗 双 链 DNA 抗体 
(CdsDNA) 滴 度 水 平 相 关 。 血 清 补体 和 dsDNA 水 平 预 测 
LN 活动 的 敏感 性 为 49 中 一 79 儿 .特异 性 为 51% 一 74%。 

血浆 补体 水 平 较 dsDNA 滴 度 水 平 与 LN 复发 关系 更 密切 。 
蛋白 屎 的 检测 也 是 衡量 治疗 反应 的 一 个 重要 指标 ,成 功 的 
治疗 将 使 尿 蛋 白 显著 较 少 。 相 反 . 尿 蛋白 增加 则 表明 疾病 
仍 活跃 。 将 来 可 能 通过 测定 尿 液 中 细胞 因子 、 化 学 因子 和 

(或 ) 血 清 抗 Clq 来 评估 疾病 是 否 活动 。 早 期 治疗 对 改善 
预后 有 益 ,因为 延迟 治疗 通常 会 引起 肾 小 球 损坏 及 纤维 化 . 
从 而 对 免疫 抑制 剂 治疗 反应 差 。 





















【预后 】 







LN 病程 长 久 ,又 称 终身 性 疾病 
有 无 中 枢 神经 系统 及 心脏 累及 、 病 理 分 类 及 程度 等 目 关 
既往 认为 SLE 患者 一 旦 发 现 肾脏 受累 后 .主要 爷 于 尿 可 






症 。 但 随 着 诊断 和 治疗 手段 的 改进 ,目前 认为 SLE 主 归 人 死 
因为 肾 外 表现 及 治疗 本 身 的 不 良 反应 如 感染 等 。LN 的 预 
后 较 过 去 已 有 明显 改观 .Cer 正常 者 ,其 5 一 10 年 的 存活 率 
分 别 达 90 听 及 85%。 
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病变 特征 减轻 如 一， 


第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





第 二 节 ”过 敏 性 紫 疲 的 肾 损 害 
卢 燕 雯 丁 蜂 

过 敏 性 紫 疗 (Henoch-Schonlein purpura, HSP) 是 一 种 

以 皮肤 累及 为 显著 特征 的 系统 性 血管 炎 。 同 另外 两 种 风 
(混合 型 冷 球 和 蛋白 血 症 及 过 敏 性 血管 炎 ) 相 一 致 .皮肤 血管 
炎 伴 可 触及 的 凉 班 或 紫 闻 为 其 主要 的 临床 发 现 。HSP 以 
合 IgA 的 免疫 复合 物 在 组 织 沉积 为 特征 ,其 肾脏 的 组 织 学 
表现 与 IgA 肾病 相 一 致 ,提示 此 两 种 疾病 可 能 具有 相似 的 
eb HSP | 但 肾脏 累及 在 较 年 长 儿童 及 






























【病因 与 发 病 机 制 】 

HSP 病因 不 明 ,许多 患者 常 有 近期 感染 史 : 但 未 能 证 
明 与 链球 菌 感染 的 肯定 关系 。 约 1/4 患者 与 鱼 、 虾 类 过 敏 
或 预防 注射 ,药物 等 相关 。HSP 的 致 病 机 制 仍 不 十 分 清 
楚 , 与 包含 IEA 循环 免疫 复合 物 致 小 血管 炎 及 毛细 血管 损 
宣 密切 有 关 , 致 病 机 制 与 IgA 肾病 很 相似 ,两 者 在 籽 脏 具 
有 相同 的 组 织 学 病变 ,在 双胞胎 腺 病毒 感染 后 同时 发 生 
HSP 及 IgA 肾病 则 进一步 支持 两 者 具有 相同 的 致 病 机 制 。 
近年 研究 发 现 血 清 IgAl 分 子 饮 链 区 糖 基 化 异常 到 月 栓 
IgA 肾病 和 过 镶 性 紫 普 中 发 挥 了 同样 的 作用 , 糖 
的 IgAl 分 子 易于 自身 聚合 不易 被 肝脏 从 正 
消除 ,从 而 沉积 到 肾脏 致 病 。 在 HSP 及 IgA 
其 肾脏 均 以 IgA 沉积 为 主 ,但 由 IgG 自身 抗体 直 
人 胞 抗原 所 介 导致 肾脏 损害 也 参与 : 

程 和 循环 抗体 的 滴 度 大 致 平行 .3 
的 患者 中 并 不 出 现 ， 
化 , 抗 凝 细胞 因子 逢 










些 抗体 在 HSP 无 籽 累及 
是 示 两 者 存在 差异 。 补 体 和 血小板 活 
生长 因子 等 可 能 在 过 人 敏 性 紫 丫 的 
机 制 中 也 起 到 一 定 作用 。 另 外 ,也 有 人 认为 细胞 激 
能 受 损 亦 参与 HSP 雍 病 . 











舌 功 


【病理 改变 】 
光 锁 下 晴 穿 
小 球 病变 为 系 腑 





A eh HSP 人 必 病 相 似 。 典型 的 肾 









和 严重 的 病例 ， , 间 核 及 多 该 细胞 可 浸润 肾 小 
出现 坏死 现象 .有些 病 例 呈 腊 增 生 型 . 出 到 
双轨 现象 , 脏 层 . 壁 层 上 皮 细 胞 增 





改变 及 间 质 纤维 化 守 必 小 球 村 
仇 镀 ee 胞 E 





只， 负 志 人 
续 4 性 a 








职 .也 可 和 有 TEN 备 解 素 和 纤维 熏 白 衬 关 





抗原 的 沉积 。 除 系 膜 区 外 , 侦 见 毛细 血管 祥 的 沉积 。 根 据 
病变 程度 及 临床 病理 联系 ， 世界 卫生 组 织 将 其 分 类 如 下 : 工 
型 包括 微小 病变 ,微小 病变 伴 轻 度 局 灶 增 生 型 肾 小 球 肾炎 ; 
[型 包括 轻 度 弥漫 增生 型 肾 小 球 肾 炎 , 伴 或 不 伴 显著 局 灶 
节 段 性 增生 ; 于 型 包括 中 等 度 局 灶 增 生 型 肾 小 球 炎 , 中 等 度 
弥漫 增生 \ 球 肾炎 ;下 型 包括 重度 弥漫 增生 型 肾 小 球 
肾炎 , 终 示 期 肾 。 国际 儿童 肾脏 病理 研究 组 将 该 病 病 理 分 
为 六 类 见 下 表 19-7-1。 
表 19.7-1 国际 儿童 肾脏 病 学 会 病理 
研究 会 HSP 的 组 织 病理 学 分 类 
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I :微小 病变 
开 : 系 膜 增生 :局 灶 性 





弥漫 性 
于 : 系 膜 增生 型 肾炎 伴 少 于 50% 新 月 体形 成 或 节 段 病变 
或 血栓 、 坏 死 、 硬 化 
局 灶 性 


B. 弥漫 性 
N ,条 大 间 生理 肾炎 伴 50 到 一 70% 新 月 体形 万 
V : 系 膜 增生 型 肾炎 伴 大 于 75% 以 上 新 月 体形 成 
了 可: 假 膜 增生 型 












【临床 表现 】 

(一 ) 肾 外 表现 

1. 皮疹 ”HSP 的 特有 :性 皮疹 发 生 在 四 肢 远 端 ,尾部 及 
下 腹部 ,多 旦 对 称 性 分 布 .为 出 血性 斑点 , 稍 高 于 皮 卜 表 
可 有 痒 感 ,1~_2 周 后 逐渐 消退 , 常 可 分 批 出 现 ,几乎 所 有 患 
者 均 有 此 损害 。 


2. 关节 症状 ”多 发 性 、 非 游 走 性 关节 肿 痢 约 在 2 3 患 
者 出 现 ,多 发 生 在 踩 关 节 , 少 数 发 :在 脏 和 手指 关节 。 

3. 骨 肠 道 症状 ”最 常见 为 腹痛 ,以 脏 周 和 下 腹部 为 
主 ,为 阵 发 性 绞 痛 。 腹 痛 可 相当 严重 ,可 伴 于 人 哎 吐 及 血 
便 , 有 时 可 误诊 为 急 股 症 而 了 前 县 探 察 。 儿童 有 时 可 并 发 
肠 醒 阻 \ 肠 套 鞭 和 肠 出 血 。 

4. 其 他 淋巴 结 时 大 ， 肝 脾 大 及 神经 
次. 折 摘 和 行为 异 笛 等 

[ss | A 
型 的 籽 脏 累及 人 
现 , 但 与 肾 外 病变 的 重 程 友 关 不 平行 
于 黑 便 及 关节 症状 ,出 现 腹痛 的 串 者 其 发 生 肾炎 
更 大 。 在 HSP 肾炎 患者 ， 人 发 现 活 路 的 灰 沉 尝 
ee eis ri 允 式 呈 人 














帘 受 办 如 头 






HSP 全 HSP 4 起 者 中 很 管见 . 典 
- 





















是 者 出 现 严 重 
站 





当 病理 为 局 灶 系 膜 增生 型 时 ,一 般 临 床 仅 表现 
血尿 。 明 显 的 蛋白 尿 则 同 较 显 著 的 细胞 增生 相关 。 而 当 蛋 
白 尿 达 悄 病 综合 征 范围 时 ,通常 华新 月 体形 成 。 当 患者 紫 
首 或 肉眼 血尿 反复 发 作 时 ,可 出 现 肾 脏 症状 加 剧 . 且 肾 活检 
证 实 肾 小 球 病变 恶化 。 肾 小 球 新 月 体 发 生 的 比率 是 判断 预 
后 的 一 个 最 重要 指标 。 有 研究 表明 , 当 新 月 体 数目 达 50% 
或 以 上 时 展 ee 肾 衰 竟 的 可 能 性 较 仅 少量 或 无 
新 月 体形 成 的 患者 明显 增加 。 肾 炎 或 肾病 综合 征 者 预后 
差 ,病理 工 Ian b、R 好。 一 般 认 为 儿童 较 
成 年 患者 预后 好 ,成 年 人 临床 表现 与 儿童 相似 但 其 发 生 进 
一 步 肾 脏 损 害 的 危险 性 较 儿 童 显著 增加 ,包括 出 现 肾 病 综 
合 征 ,高 血压 及 血 肌 本 水 平 升 高 .甚至 发 生 肾 衰 竟 。 


【诊断 】 

本 病 诊断 依靠 典型 的 皮肤 、 关 节 、 胃 肠 道 及 肾 胜 受累 的 
临床 表现 和 免疫 荧光 下 IgA 在 皮肤 或 肾脏 组 织 沉着 .及 不 
同 程度 病理 改变 。 


为 无 症状 性 






























【鉴别 诊断 】 
本 病痛 脏 病理 改变 同 lgA 肾病 难以 区 分 ,但 本 病 的 肾 
小 球 毛 细 血 管 祥 坏 殉 及 纤维 沉着 程度 较 重 。 以 皮疹 及 肾炎 
综合 征 为 表现 的 临床 综合 征 除 本 病 外 应 与 原 发 性 及 其 他 继 
发 性 小 血管 炎 相 鉴别 。 本 病 的 皮肤 小 血管 及 峭 小 玉 
免疫 球 蛋 白 以 IgA 为 主 ,而 原 发 性 小 血管 炎 则 常 无 免疫 球 
蛋白 沉着 。 其 他 继 发 性 小 血管 炎 (SLE. 冷 球 蛋 白 血 症 等 ? 
则 以 IgG 及 lgM jy 主 。 当 皮疹 等 
j 球菌 感染 后 肾炎 相 鉴 别 , 本 病 血 河 C3 及 
从 ,而 IgA 及 含 IgA 成 分 的 循环 免疫 复合 物 、 
可 升 高 。 注 意 检查 肾 外 表现 及 必要 时 此 活 从 
可 以 帮助 诊断 。 在 儿童 ,应 与 其 他 凝血 功能 异常 如 抗 辜 脂 
训 作 党 合 征 Rh 鉴别 .在 成 人 则 应 与 其 他 自身 免疫 
冷 球 型 自 血 症 及 SLE 相 鉴别 
























肾 外 表现 
药物 或 食物 
激素 可 改善 关节 炎 1 及 腹痛 症状 ， 然而 它 不 能 预防 疾病 的 
HSP 肾脏 病 这 
变 如 蛋白 尿 显 著 增 





只 有 在 急性 期 , 当 出 现 活 动 性 肾 星 病 
加 及 (或 ) 肾 功能 损害 时 . 需 考虑 了 以 特 












殊 治 疗 。 一 般 建 议 先 作 肾 活检 .因为 组 织 学 病变 的 严重 程 
度 , 特 别 是 新 月 体形 成 的 比率 .是 估计 预后 的 最 好 指标 。 





轻 度 局 限 肾 脏 累 及 的 患者 如 镜 下 或 肉眼 血尿 伴 短 
全 仿 自 尿 可 午时 不 做 肾 穿 刺 及 特殊 治疗 .密切 随 i 
















屎 及 竖 功 能 情况 。 无 对 照 研 究 证 据 显 示 传 统 剂 忆 
营 脏 病变 有 效 。 相 比较 而 言 , 申 泌 尼 龙 冲击 治 节 
1000mgy/ qd.3 天 ) 上 随后 子 喇 服 泌 尼 松 Clmg (kg 。d) .持续 3 
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个 月 ] 可 能 对 严重 的 肾脏 病变 即 通常 定义 为 新 月 体型 懈 炎 
有 效 。 晤 期 治疗 可 能 对 预防 痛 脏 不 可 逆 损 伤 有 重要 意义 。 
环 磷 酰胺 单独 应 用 或 与 激素 合用 并 不 能 减 ee 
肾 功能 。 少 重 报道 提示 环抱 素 对 HSP 伴 重 度 蛋 白 尿 患者 
有 益 . 当 其 与 激素 及 ACEI 联合 应 用 时 ， ee. 青 得 到 组 
解 ,并 且 能 帮助 短期 内 激素 迅速 减 量 。 也 有 报道 在 儿童 - 激 
素 和 硫 唑 嗓 叭 或 \ 环 磅 酰 胶 和 双 喀 达 莫 或 激素 、 环 磷 酰 
胺 .肝素 / 华 法 林 和 双 喀 达 莫 联合 应 用 治疗 此 病 的 新 月 体 肾 
炎 . 使 肾 功 能 得 到 改善 。 但 因此 病 新 月 体形 成 经 常 可 自行 
缓解 ,所 以 对 这 类 药物 的 疗效 还 很 难 评估 。 | 

静脉 注射 免疫 球 蛋 白 及 血浆 置换 均 被 试用 于 HSP 肾 | 
炎 的 重症 患者 .疗效 尚 不 肯定 ( 因 其 常 和 激素 ` 细 胞 毒药 物 
一 起 应 用 ) :而且 还 存在 潜在 的 副作用 .应 用 时 5 权衡 
利 辣 。 但 有 资料 显示 ,单独 血浆 园 换 涌 疗 在 茶 些 患 者 有 效 。 
IVIG 亦 曾 被 用 于 少数 大 其 蛋白 屎 及 肾 小 球 这 急剧 下 
降 的 患者 。 

终 末期 肾 衰 竟 患 者 可 做 透析 及 移植 治疗 。 有 报道 紫 妆 
性 肾炎 移植 肾 5 年 复发 率 为 35 兴 , 约 11 当 患者 因 复 发 而 最 
终 导 致 移植 肾 功能 丧失 。 新 近 的 回顾 分 析 表 明 较 低 的 移植 
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(5 年 2.5%.10 年 11.5%). 但 是 移植 
i 失 比 例 仍然 较 高 。 移植 凤 本 病 的 复发 通常 与 肾 外 
病变 活跃 有 关 . 在 那些 起 病 急 剧 .3 年 内 发 展 成 内 衰竭 的 





紫 





HSP 忠 者 .移植 后 本 病 较 容易 复发 .所 以 一 般 建议 应 
眶 消失 后 12 一 24 个 月 再 作 吧 移植 。 另 有 报道 提示 .活体 肾 
瘦 性 肾炎 复发 率 较 尸 体 肾 明显 增加 。 








【预后 】 
大 多 数 HSP 有 肾脏 妹 及 的 患者 短期 预后 良好 .在 为 其 
18 个 月 平均 随访 期 中 ,儿童 和 成 人 的 完全 恢复 率 分 别 可 达 


94% 和 89%。 在 儿童 .HSP 活动 通常 能 自行 缓解 ;大 多 数 
愚者 仅 为 局 灶 性 肾 小 球 累 及 和 一 过 性 血尿 、. 慢 白 尿 , 俑 胜 预 
后 良好 。HSP 的 复发 十 分 常见 . 约 173 的 患者 .尤其 是 有 
肾脏 累及 的 患者 出 现 复 发 .通常 发 在 初次 发 病 后 4 个 月 。 
但 复发 3 者 的 长 期 预后 仍 不 
佳 .最 终 发 展 成 肾 衰 竟 者 发 生长 期 肾 功 能 损害 的 
性 名 5 售 。 直 果 通常 提示 预后 
租 压 :中 新 月 体 肾 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


Phosphamide to steroids provides no benefit compared wirh steroids 
alone in treating adult patients with severe Henoch Schonlein Pur- 


pura. Kidney Int,2010.78(5):495-502. 


第 三 节 混合 性 结缔 
组 织 病 的 肾 损害 

卢 燕 去 丁 峰 
E 性 结缔 组 织 病 (mixed connectiv tissue disease. 
咱 MCTD) 是 一 种 全 身 性 结缔 组 织 病 。 以 出 现 高 滴 度 抗 -Ul 
核糖 核 蛋 白 (RNP) 自身 抗体 同时 伴 有 系统 性 红斑 狼疮 
(SLE) 、 系 统 性 硬化 (Scl) ,多 发 性 皮 肌 炎 (PMD) 常 见 的 临床 
表现 为 特征 ,为 多 种 结缔 组 织 疾病 在 同一 患者 中 重合 出 现 
所 组 成 的 临床 综合 征 。 在 疾病 早期 .MCTD 通常 被 认为 是 
一 种 未 分 化 的 结缔 组 织 病 (UCTD)。MCTD 在 女性 较 男 性 
多 见 (16 : 1) ,大 多 数 患 者 在 20 一 30 岁 起 病 , 氢 乙烯 及 二 氧 
化 硅 为 与 环境 相关 的 致 病因 素 。 


盘 


加 


混合 1 
























【肾脏 受累 的 特点 】 
缺乏 严重 的 悄 脏 表现 为 MCTD 的 重要 标志 。 可 能 与 
MCTD 患者 中 ,标志 性 的 高 滴 度 抗体 抗 -U1RNP 具有 保护 
肾脏 、 阻 止 其 发 展 成 弥漫 增殖 性 肾 小 球 肾炎 的 作用 相关 。 
但 也 有 报道 该 病 度 的 肾脏 累及 ,以 膜 性 肾病 最 
常见 ,并 可 出 现 怪 病 综合 征 范围 的 蛋白 尿 。 类 似 系统 性 
便 化 肾病 的 高 血压 危 象 亦 有 报道 。 仅 很 少 部 分 MCTD 
患者 会 发 展 成 终 末 期 肾 衰 竭 。 有 认为 出 现下 列 情况 常 
提示 MCTD 合 并 肾 损 害 : 抗 核糖 售 白 抗体 升 高 ;血清 补 
体 下 降 和 (或 ) 抗 双 链 DNA 抗体 的 滴 度 升 高 ; 抗 核 抗体 
上 昌 性 。 
















【病理 改变 】 

受累 篆 脏 的 病理 变化 亦 具有 混合 病变 的 特点 : 旦 小 球 、 
葵 血 管 及 间 质 均 可 出 现 病变 。 肾脏 的 中 ,小 动脉 病变 可 有 
进行 性 系统 性 硬化 和 多 动脉 炎 的 特点 . 肾 问 质 常见 淋巴 细 
胞 , 单 核 细胞 和 辣 细 胞 大 片 浸润 。 肾 小 成 则 可 出 现 狼 疮 性 
折 炎 时 的 多 翌 化 表现 。Kitridon 等 对 76 例 MCTD 并 脏 病 
理 结果 分 析 表 明 :34 风 为 膜 型 最 病 ,30 吧 为 ee 
为 局 灶 或 弥漫 增殖 大 病变 .5% 为 混合 性 病变 .7 泊 为 下 党 ， 
表明 MCTD 时 本 再 变化 以 膜 型 及 系 站 增生 型 为 
于" 介 缺 乏 居 很 性 。 免 疫 菊 光 检 在 可 见 系 膜 和 《或 ) 毛 细 硬 
lgG、C3 .G4 沉积 ,与 SLE 相似 


〖 临 床 表现 】 
MCTD 时 其 临 康 表现 为 
力 ,关节 尖山 首 、 低 热 等 。 











中 




























疾病 引起 提供 了 线索 。 本 病 很 少 出 现 严重 的 肾脏 病变 , 抗 
UL_RNP 自身 抗体 阳性 的 患者 ,很 少 会 发 展 为 弥漫 增殖 型 
肾 小 球 肾 炎 。 

MCTD 几 乎 累及 所 有 器 官 系统 ,包括 皮肤 .关节 \ 肌 
肉 \ 心 . 肺 . 胃 肠 道 . 肾 中枢 神经 及 血液 系统 。 然 而 下 列 四 
种 临床 征象 的 存在 则 提示 其 为 MCTD 而 非 其 他 结缔 组 织 
病 如 系统 性 红斑 狼疮 或 系统 性 硬化。 四 雷诺 现象 . 手 肿 及 
手指 水 肿 ; 加 缺乏 严重 的 肾脏 及 中 枢 神经 系统 病变 ;加 较 
严重 的 关节 炎 及 隐 医 起 病 的 肺动脉 高 压 ( 同 肺 纤维 化 无 
关 ) 可 将 MCTD 与 SLE 和 系统 性 硬化 相 区 分 ;@ 特 噶 性 自 
身 抗体 抗 U1-RNP 的 出 现 , 特 别 是 当 此 抗体 为 68KD 和 蛋 
白 时 。 

本 病 的 临床 表现 极 不 规律 ,早期 较 难 诊断 因 其 特征 性 
表现 很 少 同时 出 现 。 但 随 着 时 间 推 移 ， 尤其 是 高 滴 度 UL 
RNP 的 出 现 , 为 其 后 演变 成 MCTD 提供 了 最 有 力 的 证 据 。 

者 开始 诊断 为 MCTD, 最 后 发 现 更 符合 SLE, 而 


:者 开始 诊断 为 SLE 最 后 却 发 展 成 MCTD。 














MCTD 因 其 临床 表现 的 重合 性 及 其 病程 不 断 演变 故 
诊断 较为 困难 。 

MCTD 有 不 同 的 诊断 标准 ， 如 :Sharp、AlacorSegovia、 
Kasukawa 和 Kahn, 其 中 AlacorSegovia 所 设 的 诊断 标准 
颜 佳 ,其 线 感 性 和 特异 性 分 别 为 63 交 和 86 兴 , 较 多 被 采用 ， 
见 如 下 : 

血清 

临床 指 相 
员 炎 ,雷诺 征 及 肢 端 硬 化 病 伴 或 不 
如 符合 血清 学 指标 及 5 项 临床 指标 中 的 至少 3 项 . 则 
MCTD 可 以 诊断 。 但 当 患 省 符合 血清 学 指标 伴 手 肿 、 和 雷诺 
征 及 肢 端 硬化 征 伴 或 不 伴 系统 性 便 化 时 ,还 必须 继 有 滑 膜 
炎 或 肌 炎 才能 符合 诊断 你 准 。 


600。 





抗 -RNA 抗体 在 血 凝 法 滴 度 二 1 
:手指 肿胀 : 滑 膜 炎 , 生 物 学 或 组 织 字 
和 近 端 系统 性 硬化 。 






























:所 者 予 非 省 体 类 抗 炎 药 或 小 剂 址 激素 即 可 。 
可 用 泌 尼 松 lmg/Ckg。 d) ,持续 数 周 殖 数 月 . 
,否则 病情 容易 反复 。 对 某 些 长 期 需要 激 索 治 
炎 素 的 副作用 .可 耶 凑 人 撒 叭 或 中 损 蝶 叭 以 





哎 炎 、 


的 (如 雷诺 现象 、 肺 六 : 
:是 引起 MCTD 患者 死亡 的 主要 原因 ,早期 治疗 











及 高 ! 
显著 .包括 长 效 钙 持 抗 药 . 抗 此 、 兽 脉 用 前 列 环 素 、 延 长 免疫 





抑制 剂 应 用 时 间 和 应 用 转化 酶 抽 制 冀 等 ,但 尚 盛大 
临床 试验 结果 报道 。 对 激 达 抵抗 的 血小板 减少 ,溶血 性 贫 


和 而、 皮疹 及 皮 肌 炎 ; 可 于 TVIG 治疗 。 商 备 谎 危 象 时 应 尽量 















第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 
积极 地 控制 好 血压 以 防 不 可 逆 的 肾 功 能 损伤 . 降 压 药 以 转 
换 酶 抑 侧 药 为 首选 。MCTD 的 许多 临床 表现 为 间 葡 性 的 . 【病理 分 型 】 





























激素 治疗 有 效 . 包 括 : 无 菌 性 脑 炎 、 肌 炎 、 心 包 炎 、 胸 膜 炎 、 心 1. 膜 性 肾病 ”类 风湿 关节 炎 患 者 中 , 膜 性 肾病 大 多 是 

肌 炎 。 与 之 相 比 较 ,肾病 综合 征 、 备 诺 现 象 . 畸 形 关节 病变 、 由 青 每 胺 和 人 金 制剂 的 治疗 所 引起 , 据 估 计 其 发 生 率 在 前 者 

动脉 硬化 及 周围 神经 病变 通常 为 激素 抵抗 。 可 高 达 7 吧 ,而 后 者 当 经 肠 外 途径 给 药 时 可 达 1 只 一 3 经 ( 口 

服 发 生 率 低 ) 。 和 蛋白 尿 通常 发 生 在 治疗 开始 的 6 一 12 个 月 

参考 文献 内 ,但 也 有 3~4 年 后 才 发 生 的。 尽管 膜 性 肾病 通常 和 肾病 
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2. Yamaguchi T,Ohshima S, Tanaka T,et al. Renal crisis due 白 尿 消失 所 需 时 间 平 均 为 9 一 12 个 月 ,有 些 患者 可 能 需要 | 
to intimal hyperplasia in a patient with mixed connective tissue dis- 2 一 3 年 。 也 有 人 认为 在 类 风湿 关节 炎 患 者 中 即 使 不 用 青 
ease(MCTD)accompanicd by pulmonary hypertension. Intern Med. 霉 胺 或 金 制剂 治疗 .其 膜 性 肾病 发 生 亦 增加 .相关 机 制 尚 不 
2001,40(12) ;1250-1253. 明了 。 

3, Hoffman RW. Maldonado ME. Immune pathogenesis of 2. 继 发 性 淀粉 样 变 ”类 风湿 关节 炎 的 慢性 炎症 可 以 
增加 急性 期 反应 物 一 一 血清 淀粉 样 ACSAA) 蛋 白 的 产生 。 
这 一 蛋白 的 片段 ,可 沉积 于 组 织 , 当 累及 肾脏 时 即 引起 肾病 
综合 征 。 有些 患 者 的 淀粉 样 沉积 限于 肾 血 管 .导致 血尿 伴 











Mixed Connective Tissue Disease: a short analytical review. Clin 


Immunol,2008,128(1):8-17. 








第 四 节 ”类 风湿 关节 炎 或 不 伴 少量 蛋白 尿 。 据 估计 . 继 发 性 淀粉 样 变 在 慢性 RA 
的 肾 损 害 患者 中 可 高 达 10%% ,尽管 其 通常 表现 为 亚 临床 性 。 经 治 


疗 , 控 制 炎 症 过 程 可 同时 控制 蛋白 尿 和 组 织 淀 粉 样 物质 的 
户 燕 雯 丁 峰 顾 员 沉积 。 继 发 性 演 粉 样 变 在 RA 患者 中 已 相对 少见 。 
类 风湿 关节 炎 (rheumatoid arthritis, RA) 患 者 中 可 见 3. 肾 小 球 崩 炎 有 研究 发 现在 开 者 中 经 晴 活 检 ， 
乡 种 不 同 的 肾 损 害 ， 既 可 以 是 疾病 本 身 所 引起 ,也 可 以 是 由 系 膜 增生 性 肾 小 球 肾 炎 最 多 见 ,这 者 通常 呈 血 尿 伴 或 
药物 所 引起 ,也 可 以 是 同时 伴 发 的 与 RA 不 相 不 伴 轻 度 鼻 白 尿 。 此 型 肾炎 与 RA 相关 的 机 制 尚 不 明 。 有 
老年 患者 中 尤为 多 见 。 最 常见 的 病变 。 ”报道 ,此 类 肾 小 球 肾 炎 经 免疫 吸附 eg 后 得 
汾 样 变局 灶 性 系 膜 增 生性 内 炎 、 类 ”到 恢复 ,可 能 与 炎症 通路 的 激活 有 关 。 也 有 报道 
混血 管 类 及 镇 痛 i 引起 的 肾病 。 其 他 病变 如 IgA 办 野 小 球 肾 炎 同 抗 肿 交 坏死 内 子 -e( 抗 TNF-a) 在 RA Rs 
病 及 微小 病变 型 肾病 在 类 风湿 关节 炎 患 者 中 亦 有 报道 .但 。 有 关 。 在 增殖 型 狼疮 性 免疫 复合 物 新 月 体 皮 炎 及 
这 些 可 能 是 与 RA 同时 存在 的 病变 。 膜 性 肾病 的 治疗 中 也 可 以 发 生 类 似 情形 。 
4. 类 风湿 血管 炎 多 发 和 es 必需 
者 中 。 其 类 风湿 血管 
眼睛 、 手指、 脚趾 及 心肌 
1 性 亲 细 训 类 亲 人 。 类 风湿 因子 的 滴 忆 车 升 
时 ,其 继 发 性 淀粉 样 变 的 危险 性 较 :此 情 伴 低 补体 血 症 。 肾 脏 病 变 亦 可 发 生 . 肾 活检 显示 为 坏 死 必 
背 病 可 能 发 生 。 相 反 , 当 ; 下 一 段 时 间 后 再 出 现 自 自 汉 小 球 彤 炎 不 伴 免疫 复合 物 沉 积 。 肾 胆 的 这 些 发 现 与 其 他 
尿 则 直 委 引起 村 于 队 卫 痪 可 能 较 大 。 系统 性 血管 炎 如 事 格 纳 肉 车 用 和 结 节 性 多 动脉 炎 相 似 ， 当 
站 是 区 分 不 同 的 A RA 二 [ 揣 全 细胞 胞 浆 抗 体 
,这 一 抗体 在 此 病 


































k 必 闫 第 







【诊断 】 
病史 (如 应 用 金 制剂 或 才 ER 间 ) 通 党 
能 帮助 区 分 这 。 如 当 一 个 














































: 率 较 那些 无 自 管 炎 中 阁 高 
沾 的 数 病 机 制 不 明 。 有 关 此 净 oH 少 有 报道 .无论 如 
由 RA 血管 炎 是 - ;要 激素 和 环 奋 配 腔 
; 与 市 格 纳 肉芽 Nh 相 类 似 。 

8 :多 引 起 的 在 用 阿 可 开 林 和 非 邳 目 卫 治 
1 音 中 经 常会 发 生 悍 性 间 质 性 内 炎 仙 


很 活 有 的 尿 沉 放 牺 。 血 丘山 
二 灶 性 展 小 球 肾 炎 及 类 风湿 血 
RR 细胞 、 pe 
基 所 引起 的 肾病 沉 
活跃 ,并 dh 现 因 天才 人 人 性 肾 ; 
最 Ni 局 




































头 环 死 的 报道 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





6. 肾 小 球 基底 膜 变 薄 ”有 文献 报道 在 类 风湿 关节 炎 
伴 无 症状 性 血尿 的 患者 中 ,发 现 其 基底 膜 厚度 变 薄 . 但 程度 
不 如 薄 基 底 腊 肾病 中 那么 显著 。 分 组 分 析 提 示 基 底 膜 变 东 
仅 在 血尿 患者 和 用 金 制剂 治疗 的 患者 中 出 现 .这 一 现象 提 
示 金 制剂 可 能 损害 肾 小 球 上 皮 细 胞 ,导致 吧 小 球 基 底 膜 合 


成 减少 。 


























主要 是 对 原 发 病 的 治疗 。 对 合并 的 肾脏 损害 ,如 因 治 
疗 药物 金 制剂 或 青 性 胺 等 所 致 的 蛋白 尿 . 则 必须 停止 使 用 。 
如 出 现 淀粉 样 变 , 则 糖 皮质 激素 疗效 不 佳 .控制 炎症 
缓解 症状 ,减轻 蛋白 尿 。 以 类 风湿 血管 炎 引 起 各 严重 时 及 
病变 ,需要 用 激素 和 环 磷 栈 胶 积极 治疗 。 对 慢性 肾 功 能 不 
全 及 其 他 严重 的 肾 损害 ,如 已 不 可 逆转 , 则 应 进行 对 症 及 透 
析 治 疗 。 
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增 有 及 多 并 脏 时 及 在 系统 性 硬化 中 十 分 常见 ， 
大 多 ed 内 功能 损 伤 约 10%~20%% 弥 温 
人 








HI 和 的 泊 闻 中 被 广 i te 
然 很 高 


〖 发 病 率 】 


80% 的 系统 性 硬化 电 者 有 肾 昧 及 的 


琵 著 临床 表现 的 不 乡 见 ; 约 50%% 的 患 上 有 性 脏 功 
“放生 拍 展 , 轻 度 血 肌 栈 浓度 升 高 及 (或 ) 商 
本- 和民 . 、 

中 者 大 多 预后 良好 。 因此 ,至 少 在 部 分 忠 者 呈 
又 映 系统 性 硬化 关 
20 共 的 病例 发 形成 严重 的 肾 腑 
记 本 痢 的 主要 死因 


















【发 病 机 制 了 
系统 性 硬化 的 发 病 机 制 很 复杂 ,并 不 十 分 清楚 。 免 疫 
激活 、 血 管 损 伤 .细胞 外 基质 合成 过 度 导致 过 量 胶原 纤维 沉 





积 在 疾病 发 展 中 过 着 重要 作用 。 这 一 一 机 制 是 建立 在 细胞 - 
细胞 .细胞 -细胞 因子 及 细胞 -基质 相互 作用 的 基础 上 ,系统 








这 些 致 病因 子 各 自 所 发 挥 
病变 有 密切 关系 :四 骨 


性 硬化 临床 表现 的 多 样 性 
的 不 同 作用 相关 。 肾 脏 损害 
皮质 血管 收缩 :页 见于 天 宵 闭 系 硬化 伴 肾 硬化 的 患者 。 
由 寒冷 诱发 的 震 诺 现 象 可 加 剧 血管 管 收缩 ,而 动脉 内 输 : 
Se @ 叶 间 动 脉 内 膜 增殖 ， 可 使 管 腔 狭窄 

或 少 ,刺激 肾 素 血管 统 活性 增强 ,结果 
血压 升 高 ,皮质 血管 进一步 收缩 皮质 血 届 壕 一 步 减 少 ， 
细胞 缺 氧 肿 ' 朋 , 胀 .皮质 考 性 坏死 ,而 致 和 误 竟 。 



















危险 因素 】 | 
系统 性 便 化 痛 脏 病变 通常 发 生 在 疾病 的 早期 ,大 多 在 

起 病 的 5 年内。 在 0 岗 ' 晴 1 脏 危 象 发 生 的 中 
位 期 为 起 病 后 7 个 半月 。 与 悄 脏 病变 危险 
性 增加 相关 : 










道 大 剂量 激素 会 增加 系统 性 硬 
,所 以 通常 推荐 尽 可 能 避免 激素 剂量 
另 有 报 汉 轩 能 引起 悄 血 管 收缩 也 能 加 
剧 系统 性 硬化 的 是 脏 病 变 其 至 可 引起 急性 党 变 贿 。 究竟 
是 药物 还 是 系统 性 硬化 本 身 所 起 的 作用 仍 未 能 作 出 定论 。 
5. 自身 抗体 ”一些 自身 抗体 的 存在 与 否 与 系统 性 而 
化 肾脏 危 象 的 发 生 率 相关 。 有 报道 , 抗 RNA 多 玉 琵 或 
ANA 抗体 的 出 现 将 显著 增加 肾 危 象 的 风险 。 而 抗 -着 丝 点 
抗体 在 肾 危 象 患者 中 很 少 出 现 。 
6. 其 他 危险 因素 还 包括 大 关节 3 
新 的 心血 管事 件 如 心力 衰竭 心包 入 
的 高 血压 、 血 抽 栈 水 平 升 高 、 尿 俭 异 六 


4. 大 剂量 激 





ee s 





1l5mg/d。 








3 缩 、 新 发 生 的 贫血 、 
。 和 相反 .之 前 存在 
并 不 成 为 SRC 的 



















危险 
〖 病 理 】 
便 皮 病 肾 损害 正常 类 似 于 显 
表现 .时 用 a 
外 性 1 到 所 E ee 





样 内 膜 增 丰 


此 至 阳 守 ,形成 内 皮质 灶 性 





" 肥 虚 . 敏 使 动脉 管 





坏死 。 入 球 小 动脉 及 坚 小 球 毛细 血管 祥 
死 , 导 致 局 灶 性 坏死 性 肾 小 球 肾 炎 , 终 致 肾 小 球 硬 化 。 免 疫 
荧光 可 见 小 动脉 内 IgM、Clq、C3、C4、 纤 维 蛋 白 沉积 ,部 分 
肾 小 球 也 可 见 到 IgM 与 补体 沉积 。SRC 是 一 种 血栓 性 血 
管 病变 ,与 恶性 肾 硬 化 、 TTP/HUS、 放射 性 肾炎 汪 入 
ob aba 由 于 相同 前 
现 ,所 以 籽 活 检 并 不 能 明确 诊断 SRC。 但 肾 活 和 SRC 
诊断 有 帮助 .因为 它 能 除外 其 他 诊断 并 提供 有 效 的 预后 
信息 。 
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【临床 表现 】 


肾 损 害 的 临床 表现 不 一 ,可 完全 无 症状 .也 可 表现 为 肾 





衰竭 。 早 期 可 表现 为 蛋白 尿 , 持 续 存 在 的 蛋白 尿 则 提示 预 
后 不 良 。 和 蛋白 尿 可 以 是 肾 损害 的 唯一 表现 ,但 大 部 分 患者 





入 25 中 一 50 汉 患者 
见 表现 .合并 高 血压 
要。 如 同时 有 蛋白 尿 . 则 







同时 伴 有 高 血压 和 (或 ) 肾 功 能 不 
有 不 同 程度 的 高 血压 ,是 害 
者 的 死亡 率 较 血压 正常 








更 易 发 生 肾 功能 不 全 。 约 15 % 一 20% 起 者 在 病程 中 出 现 
SRC, 血 有 peep ee 肖 崇 活性 明显 











升 高 , 肾 功 能 急 局 
es 


1 显 化 ,短期 内 进入 终 末 期 肾 。 


k 1 Ee 2 家 征 如 下 :@ 和 急 ; 贞 了 















器 岂 压 pr 眼底 病变 
enon 高 血压 主要 是 由 于 缺 血 ,激活 
莹 张 素 系统 引起 ,但 也 有 些 患者 血压 保持 正常 
s 相 比 仍 有 升 商 。 相对 于 商 Wl :十 
后 更 差 ,死亡 率 更 高 。@ 尿 
揣 尿 伴 少 量 细 胞 或 管理 。 蛋 自 尿 可 在 SRC 
之 前 很 久 已 出 现 ,在 危 象 中 可 有 所 增加 ,但 通常 未 达 凤 病 经 
合 征 的 水 平 。 与 其 他 任何 一 种 恶性 高 血压 一 翌 , 可 出 现代 
下 血 A 4 尿 。 

另外 SRC 相关 的 发 现 可 同时 反映 显 营 高 血压 
及 潜在 的 血管 病变 ,包括 微 动 脉 溶血 性 贫血 等 。 此 外 ,还 可 
出 现 心力 衰竭 、 肺 水 肿 、 头 痛 、 视 物 模糊 及 高 血压 脑病 并 发 
癫痫 大 发 作 。 如 果 不 治疗 ,大 致 在 1 一 2 个 月 内 会 发 展 成 终 
























未 期 愉 误 中。 
【诊断 】 
SRC 诊断 主要 是 根据 系统 性 便 化 高 危 患 者 的 一 些 特 


征 Es 包括 :新 发 现 的 高 血压 ,BP 守 150/85mmHg; 其 
ee 及 肾 切 能 的 进行 性 下 降 。 其 他 
容 血 性 贫血 及 血栓 性 血小板 减少 ; 
秽 网 膜 上 改变 ;新 i 白 永 、 血 尿 
* be eh 明显 .结合 系统 性 硬化 的 诊断 .SRC 
的 临头 诊断 话 不 朵 % :困难 的 是 如 何 发 现 那些 可 能 在 
近期 发 生 SRC 的 高 危 患 者 并 加 以 注意 。 





















【鉴别 诊断 本 

肾 穿刺 不 能 明确 诊 
化 可 发 生 于 其 他 类 性 名 
动脉 硬化 (由 和 急 进 型 高 血压 所 致 ) 
栓 性 血小板 减少 性 紫 首 、 放 射 人 性 肾炎 
磷脂 抗体 综合 征 等 。 所 以 系统 性 硬化 的 
器 官 硬 皮 病 的 证 据 , 很 少 有 患者 有 系统 ; 


会 断 系统 




















无 由 型 的 皮肤 改变 ,在 此 情况 下 .和 震 要 用 3 


化 的 指标 包括 :@ 息 床 
肠 道 病变 





第 七 章 “” 继 发 性 肾 


性 人 硬化 肾病 ,因为 
狼 血 管 病 变 中 . 包 
) .溶血 性 尿毒 症 综合 





小 球 疾病 








司 样 的 变 
舌 恶 性 肾 
征 、 血 
E 移 植 籽 排 异 及 抗 
诊断 需要 肾 外 其 他 
往 硬 化 肾脏 病变 而 
其 他 评 1 性 硬 _ 

















细 血 管 扩 张 及 血 流 阻 断 现象 :四 家 i 
证 据 ( 如 食管 运动 障碍 ?或 肺 的 累及 (如 间 质 性 肺 





部 疾病 , 肺 一 氧化 碳 弥散 功能 下 降 );@# 


抗体 如 抗 着 丝 粒 抗体 (ACA) , 抗 部 分 异 
抗 -RNA 多 聚 酌 抗体 。 

1. 与 恶性 高 血压 的 鉴别 
者 的 诊断 有 帮助 。 当 一 个 长 期 血压 未 得 














病史 对 无 明显 硬 皮 


构 酶 I(SC1-70) 及 


病史 患 


到 的 患者 . 若 





出 现 血压 升 高 及 眼底 视 乳 头 出 血 、 i aie 站 


性 高 血压 和 恶性 崩 动脉 硬化 。 但 
断 则 较为 困难 ,此 时 应 先 与 其 
《如 肾 动 脉 狭窄 等 ) 进 行 鉴别 。 

2. 与 溶血 性 尿毒 症 综合 征 的 鉴别 


及 其 相关 病变 如 血栓 性 血小板 减少 性 紫 则 


为 显著 的 血小板 减少 及 微 动脉 病 ” 
性 硬化 中 , 因 血 管 损伤 也 能 引起 类 似 的 程 
当 急性 起 病 且 出 现 严重 的 血液 和 
如 儿童 腹泻 或 成 人 经 过 某 种 化 疗 时 ， 风光 
有 帮助 












ep 








性 高 血压 的 病 和 





在 溶血 性 尿毒 症 
党 主要 表现 
血性 贫血 (在 系统 
是 度 较 轻 的 病变 ) 。 


回 和 














【疾病 监测 】 

系统 性 硬化 损害 .在 疾病 刚 开始 症状 不 明显 时 予以 早 
期 治疗 , 则 病变 逆 的 .而 当 患 者 出 现 弥 漫 性 皮肤 病 
变 时 则 危险 性 较 所 以 对 那些 快速 进展 性 皮肤 硬化 的 串 





者 :在 前 5 年 内 应 密 

生 于 该 期 。 一 般 建议 每 月 测量 血压 ， 

无 明显 肾脏 受累 的 证 据 时 ,可 转 为 在 家 # 
另外 :要 监测 血浆 肌 栈 浓度、 检查 尿 

白 ; 肌 本 比例 .每 3 一 6 个 月 1 次 。 当 新 近 
度 升 高 或 新 出 现 尿 和 蛋白 福 500mg d,. 则 和 莹 

象 的 可 能 ,应 随访 及 检查 血 效 1 

,即使 患者 血压 届 正 









隔 求 








转换 苹 抑 制药 (ACED 治 疗 。 
【治疗 】 





血 讨 的 控 人 
72 小 时 内 使 血 
损 伤 前 了 Bb 






有 如果 在 引 
ne 














党 范围 , 订 应 于 以 血 


在 系统 性 危 象 中 最 生 归 ， 


则 55 


切 监测 病情 .因为 大 多 数 的 肾 星 病变 发 
一 旦 出 现 血 压 


升 高 页 
周 测 旺 几 次 血压 。 
或 计算 随机 不 
出 再 血 兹 肌 梧 





浓 


和 示 有 发 生 肾 有 星 危 








发现 盘 效 恰 炒 水 





号 未 


让 第 在 
现 个 可 道 血 管 


0 70% 的 烽 危 






人 





! 现 特异 性 的 自身 一 








第 十 九 篇 “泌尿 系统 疾病 
ACEI 为 可 供 选择 的 药物 ,可 在 90 吧 的 患者 中 逆转 因 
血管 紧张 素 (Ang 了 T) 所 引起 的 血管 收缩 ,在 部 分 患者 中 
能 改善 皮肤 硬化 及 雷诺 征 。 其 机 制 尚 不 明 . 可 能 与 微 血 
管庄 力 减低 或 局 部 血 流 增加 有 关 。 但 没有 明确 证 据 表 明 
ACEI 在 系统 性 硬化 患者 能 预防 SRC 的 发 生 :所 以 不 推荐 
仅 出 于 预防 目的 而 使 用 ACEI。 
关于 ACEI 应 用 的 报道 主要 为 卡 托 普 利 , 血 压 的 控制 
应 该 循序 渐进 (每 天 降 10 一 15mmHg) 直 致 舒张 压 达 85 一 
90mmHg. 应 避免 过 度 降低 血压 及 低 血 
中 降低 肾 胜 的 灌注 ,从 而 在 系统 性 硬化 的 基础 上 合 
小管 坏 死 。 因 此 肠 外 抗 高 血压 药物 (如 静脉 硝 莹 钠 ) 及 其 他 
人 若 必须 应 用 时 ， 
应 监测 中 心静 脉 压 或 肺动脉 模压 以 观察 血 流动 力学 的 
0 
与 其 他 抗 高 血压 药物 相 比 ,ACEI 具有 抗 高 血压 效果 
好 、 提 高 生存 率 及 保护 肾 功能 的 作用 。 初步 的 研究 提示 ， 
ACEI 能 改善 I 常 的 系统 性 硬化 肾 危 象 串 者 的 预 
后 。 值 得 注 是 ,即使 应 用 ACEI, 仍 有 Si ee 
展 至 终 末 期 后 训 刘 .而 且 
折 于 系统 性 硬化 肾脏 病 i a 
ACEI 则 可 引起 出 球 小 动脉 蛆 力 减 低 从 而 降低 肾 小 球 内 
压 . 引 | 所 以 开始 用 药 时 应 仔细 监测 血 
肌 本 水平, 同时 还 要 监 细胞 计数 降解 产 
血 经 常 能 反映 疾病 的 活动 




















并 急性 肾 




















及 血 涂 片 ,因为 微血管 
性 进程 。 
司 其 他 情况 下 使 用 ACEI 不 同 的 是 
步 恶化 ,对 于 SRC 人 


,即使 肾 功 能 进 一 
部 分 患者 尽管 已 
商 肾 来 血 症 ， 


仍 要 坚持 使 用 ACEI。 
旦 ACEI 的 使 用 有 助 于 
使 串 省 仍 有 机 会 部 分 恢复 崩 功 能 

当 对 ACEI 治疗 反应 不 佳 时 ,可 加 用 钙 持 抗 药 ,常用 硝 
荣 地 平 。 还 有 一 些 其 他 治疗 亦 可 应 用 于 系统 性 硬化 的 肾 危 
人] 静脉 予 依 前 列 醇 (epoprostenol) ， 此 药 被 认为 有 助 于 
泛 病变 而 不 会 导致 血压 急剧 下 降 。 名 鱼油 有 时 亦 
和 ] ,因为 理论 上 它 对 血 流动 力学 有 益 目 有 血小板 的 
特点 系统 性 便 化 悄 脏 病变 中 的 y F 效 未 被 证 实 。 

j 及 抗 血栓 药物 的 作用 尚 不 消 楚 ， 激 来 对 皮肤 和 
wt 有 限 , 对 籽 脏 损害 无 效 ,其 他 如 细胞 毒 药物 


































< 期 和 
在 急性 
痢 可 脱 








折 是 ee 法 。 通 
性 硬化 痛 危 象 后 . 肾 切 能 会 有 明 电 的 恢复 
全， 叮 由 有 了 果 季 切 能 的 做 复 和 改善 澡 








延 


八尾 危 | 内 不 应 (考虑 即 记 作 时 移植 。 
癸 此 芭 验 有 限 。 移植 肾 的 





无 陋 1 管 移植 肾 的 咎 在 
省 葬 征 后 患者 的 生 在 康 较 那些 





[对 较 低 ,但 有 报 
移植 的 患 堆 高。 以 往 肾 





2196 





移植 后 此 病 的 复发 率 为 20%, 随 着 ACEI 的 广泛 应 用 ,其 复 
发 率 降 至 2% 一 3 中 。 有 报道 , 当 将 ACEI 转换 成 血管 紧张 
素 TT 受 体 阻 断 药 时 ,导致 疾病 复发 ,说 明 ACEI 在 治疗 该 疾 
病 时 有 其 独特 的 优越 性 。 
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第 六 节 ” 原 发 性 干燥 
经 合 征 肾 损 害 


卢 燕 才 “ 丁 峰 顾 勇 
性 


征 (Siogren Syndrom， SS) 是 一 种 慢性 炎症 性 
常 与 淋巴 细胞 (特别 是 CD4T 淋巴 细 有 胞 ) 和 和 浆 细 胞 


疾病 , 通 ee 
在 唾液 腺 .在 腺 .泪腺 浸润 ,从 而 产生 的 一 种 综 全 "为 日 寻 
日 结 儿 辣 


免疫 性 疾病 的 一 种 。 根据 其 是 否 伴 有 共 他 结 
类 风湿 关节 炎 、 系 统 性 疮 、 进 行 性 系统 性 硬 f 
分 为 原 发 性 及 继 发 性 。 本 文 主要 讨论 原 发 性 于 煤 综 合 
(primary Sjogren’s syndrome) 。 其 确切 病因 尚未 明了 ,可 
能 与 遗传 染 、 自 身 抗体 产生 及 一 些 细胞 因子 的 分 泌 
有 关 。SS 也 能 影响 其 他 非 外 分 泌 器 官 包括 肾脏 ,产生 间 质 
性 肾炎 及 影响 小 管 功能 。 肾 脏 受 累 的 发 化 范围 很 大 
(2 中 一 67 中 ) ,这 一 变化 范围 部 分 是 内 为 对 本 病 


下 的 不 同 定义 有 关 。 


干 上 







































【发 病 机 制 了 





原 发 性 干燥 综合 征 与 遗传 者 家 族 
中 ,本 病 和 其 他 自身 免疫 a 腺 上 皮 细 
可 能 为 入 侵 的 工 细 胞 


胞 HLA-DR 高 水 平 表达 ,这 些 细胞 可 
提 时 抗原 (病毒 或 自身 抗原 ), 随 后 房 人 上 细胞 关子 ,这 其 中 
IFN 和 1I1-2 重要 的 两 个 细胞 因子 。 也 有 证 据 显 示 
SS 同 台 细 胞 激活 、 自 身 抗体 的 产生 及 上 其 书 细 胞 的 局 有 
关 ， 至 于 这 些 改 变 是 如 何 导 致 临床 症状 的 仍 不 十 分 清楚 。 
另外 ,有 研究 表明 DQA; 和 DQA: 分 别 与 SSA(CLa) SSB 
(1.0) 抗 体 的 形成 有 关 ; 而 这 些 自 身 抗 体 的 产生 对 本 病 的 致 
病 亦 起 到 -- 定 作用 。 除 HLA 基因 外 . 促 白 介 素 (lL 10) 产 
生 的 基因 也 能 影响 工 辅助 细胞 业 群 的 平衡 .从 而 导 敏 外 分 
小原 产生 细胞 介 导 的 损伤 。 

很 多 研 究 发 现 , 病 毒 感染 对 SS 的 敏 病 超 到 



















- 定 的 作 








用 。 其 中 EB 病毒 ,丙肝 病毒 .HIV 及 HTLV-1 反 转 录 病 
毒 均 被 报道 与 SS 致 病 相关 。 尽 管 在 许多 患者 中 可 测 得 病 
毒 ,但 这 并 不 意味 单一 病毒 与 本 病 致 病 明确 相 关 。 
女性 患者 在 原 发 性 SS 的 发 病 中 占 绝对 优势 .也 使 不 
少 学 者 认为 性 激素 在 其 发 病 中 也 可 能 起 一 定 的 作用 。 
近年 的 研究 表明 细胞 和 体液 免疫 异常 在 SS 发 病 中 也 
发 挥 一 定 作用 。 





【病理 】 

肾脏 病理 改变 为 中 至 重度 的 间 质 性 肾炎 伴 工 淋 巴 细 
胞 和 浆 细 胞 的 浸润 .侵犯 及 损坏 肾 小 管 。 免 疫 组 化 显示 
75% 的 浸润 细胞 为 下 淋巴 细胞 ,主要 为 CD4 亚 群 及 在 黏附 
分 子 LFA-1 上 表达 的 记忆 细胞 ,10% 为 B 淋 巴 细 胞 , 另 
外 ,也 有 许多 浆 细胞 。 有 些 患 者 可 出 现 肉 芽 肿 伴 葡萄 膜 炎 ， 
提示 可 能 存在 结 节 病 或 TINU 综合 征 (小 管 间 质 性 肾炎 及 
简 萄 膜 炎 综合 征 )。 慢 性 病例 可 出 现 小 管 萎 缩 和 问 质 纤维 
化 。 相 比较 而 言 , 肾 小 球 通常 正常 ,尽管 偶尔 也 可 以 见 到 有 
免疫 复合 物 介 导 的 肾 小 球 肾炎 的 发 生 , 但 远 较 问 质 性 肾炎 
少 。 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 和 膜 性 肾病 最 常见 ,循环 免疫 复 
合 物 沉积 可 能 与 其 致 病 相关 。 在 部 分 患者 中 亦 可 出 现 轻 度 
非特 异 必 人 性 的 | iene pi 

















ee 怕 的 wl ye :包括 膜 性 、 局 灶 
节 段 增生 性 、 弥 温 增 生性 肾 小 球 病变 ,这 些 病变 的 出 现 需 考 
虑 合并 其 他 : 病 。 亦 可 发 现 坏死 性 动脉 炎 和 小 
动脉 炎 ,SS 合并 血栓 性 血小板 减少 性 紫 柚 CTTP) 的 患者 中 
常见 情 小 球 毛 细 血 管 及 小 动脉 透明 血 检 形 成 。 免 疫 奖 光 镜 
可 见 IgG、IgM、C3 在 局 部 的 小 管 基底 膜 沉积 旦 无 小 球 崇 
及 。 电 镜 改变 研究 其 少 ,大 多 数 小 球 改变 为 非特 异 
性 , 仅 很 少 患者 可 见 胶 性 增生 性 肾 小 球 峭 炎 及 
血栓 性 微血管 病 妥 向 的 变化 。 


【临床 表现 
病程 
1 一 54 岁 。 
他 器 官 , 如 神经 病变 、 
淋巴 结 炎 、 关 节 痛 ,肾脏 病变 
SS 肾脏 累及 表现 主要 见于 如 下 : 
(一 ) 肾 小 管 间 质 性 损害 
1. 远 端 凤 小 管 酸 化 功能 障碍 。” 轻 度 代 
也 有 患者 因 屎 钟 释 失 而 使 血浆 二 氧化 碟 浓 度 低 于 10mmol 
L 及 血 钾 水 平 低 于 1.5 一 2.0mmol/L。 有 时 、. 远 端 肾 小 管 酸 
中 毒 可 发 生 在 SS 诊断 前 ,所 以 ,对 成 年 人 发 生 原 因 不 明 的 
还 映 肾 小 管 酸 中 毒 , 震 考 虑 SS 可 能 性 。 
2. 肾 性 尿 崩 症 ”是 蕴 小 管 功能 障碍 的 另 一 重要 表现 ， 
可 出 现在 SS 诊断 之 前 。 所 以 ,对 任何 不 年 人 发 生 肾 性 尿 
崩 , 在 排除 长 期 服用 锂 制剂 或 疝 钙 血 证 后 .还 应 排除 SS- 

























主要 见于 女性 (90 站 ) ,平均 发 病 年 龄 在 
全 全 除 口 眼 干 燥 外 , 极 易 崇 及 其 
变 , 震 诺 现象 . 间 质 性 肺炎 、 胸 腊 炎 、 


































第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


3.， Fanconi( 范 可 尼 ) 综 合 征 ”累及 近 端 肾 小 管 
氧 尿 、 低 碳酸 氨 血 症 外 可 伴 糖 尿 、 磅 酸 

4. 低 钾 血 症 ”由 间 质 性 肾炎 导致 的 小 管 功能 障碍 可 
直接 引起 钙 的 丢失 从 而 产生 严重 的 低 狠 血 症 。( 不 伴 消 小 
管 酸 中 毒 的 低 钾 血 症 ) 


盐 尿 、 抠 基 酸 屎 等 














(二 ) 肾 小 球 病 变 “” 远 较 间 质 he 其 中 以 膜 性 
肾炎 及 膜 增生 性 肾炎 最 为 常见 。 et 治疗 还 不 十 分 
明了 。 

(三 ) 坏死 性 血管 炎 ”小 血管 及 中 等 血管 中 性 粒 细胞 | 
及 单 核 细胞 浸润 。 








(四 ) 肾 功 能 损害 ”在 SS 肾脏 病变 中 也 可 出 现 进行 性 
肾 小 球 硬化 和 慢性 肾 功能 不 全 。 当 出 现 大 基 慢 白 尿 、 水 用 
及 肾 功 能 不 全 时 , 常 提示 伴 有 SLE 或 混合 性 冷 球 蛋 
血 症 。 
(五 ) SS 患者 尿 路 感染 发 生 率 增加 “这 可 能 与 其 黏膜 
及 局 部 免疫 屏障 受 损 相 关 。 此 外 ,SS 患者 屎 石 形成 . 怪 钙 























化 等 发 生 率 亦 较 高 。 


符合 典型 







对 成 年 人 
\ 肾 性 尿 骨 症 及 原因 不 明 的 进 
别 有 匹 本 病 存 在 。 对 有 肾脏 
其 受 损 人 各 程度 。 肾 活检 
润 及 肾 小 管 
















员 ee et [全 
发 现 间 质 灶 状 淋巴 细胞 } sf 
SS 肾 损害 的 诊断 . 山 严 重 低 钾 血 症 引起 的 肌肉 麻 帝 
吸 暂 集 亦 见报 道 。 对 于 SS 诊断 明确 ,临床 以 蛤 小 球 
主要 表现 者 .最 好 能 即时 肾 活检 ,明确 其 肾 小 款 报 
从 而 指导 临床 治疗 有 诊断 本 综合 征 时 .必须 注 
别 有 无 其 他 结 的 存在 。 哑 液 腺 造影 检查 有 助 
:症状 明显 之 

























入 持 治 疗 为 主 ，- 般 病 侦 
用 相 度 质 激 末 或 免疫 和 人 制 3 剂 。 泊 发生 间 质 性 肾炎 
已 发 生 不 可 首 转 的 页 损害 ,激素 
损伤 为 林 间作 ,通常 :后 数 周 肾 功 能 可 得 到 改善 ， 

当 广 泛 间 质 性 必 炎 伴 肾 切 能 是 千 
他 免疫 抑制 判 联 合 洽 疗 . 个 
人 仪 六 补充 小 训 
切 能 障碍 一 股 亦 


本 症状 - 当 有 上 肾 小 球 病 灾 时 



















上 生 和 低 旬 
:发 生 容量 不 中 及 及 












治疗 . 除 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





C 
DD 


首先 要 区 分 为 SS 原 发 病变 还 是 与 其 相关 的 其 他 结缔 组 织 
病 如 SLE.MCTD、 演 粉 样 变 等 所 致 。 当 存在 较 严 重 的 进展 
性 肾 功能 损害 或 痛 小 球 炎症 改变 时 .可 参照 SLE 治疗 方 
案 . 子 各 上 腺 皮质 激 索 及 环 磅 酰胺. 吗 替 麦 考 酚 酯 等 免疫 抑 
制剂 治疗 。 也 有 报道 此 类 肾 小 球 肾 炎 可 发 生 自 发 性 
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第 七 节 ” 抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 抗 体 
相关 性 血管 炎 的 肾 损 害 

上 户 燕 雯 丁 峰 

系统 性 血管 炎 (systemic vasculitis,SV) 是 一 组 以 血管 

的 炎症 和 纤维 样 坏死 为 病理 特征 ,以 多 器 官 系统 受 毗 

备 床 表现 的 疾病 。 一 般 来 说 ,特定 的 血 

血管 的 大 小 、 类 型 及 分 布 相关 联 。 肾 脏 血 管 分 布 丰富 

它 是 SV 中 最 常见 的 受累 器 官 。 临 床上 按 病因 又 常 闪 

炎 分 为 原 发 性 和 继 发 性 ,其 中 原 发 性 ( 占 70%) 病 因 不 明 ， 

性 ( 占 30%) 是 指 继 发 于 其 他 疾病 如 感染 、 系 统 性 红 放 

花 侣 性 冷 球 焦 和 白 血 症 


顾 勇 






























要 讨论 原 发 性 

为 统一 血管 炎 的 分 > 
Hil 如 开 了 有 关系 统 性 
受累 血管 的 大 小 将 系统 性 血管 炎 分 为 类 即 大 血管 炎 、 中 
等 血管 炎 和 小 血管 炎 ( 表 19-7 2)。 

表 19-7-2 Chapel Hill 系统 性 血管 炎 命名 国际 

会 议 所 采取 的 血管 炎 名 称 和 定义 

和 : 亿 拓 Takayasu's 动脉 炎 及 上 i 细胞 性 动脉 炎 


:包括 缚 生性 多 动脉 炎 和 Kawasaki 病 ( 川 关 





大 [ 笑 秆 
中 和 和: 


和 ) 













小 血管 ; 
drome. (CS: 
下 型 多 血 


变频 性 内 芽 肿 性 血管 炎 (Churg-Strauss syn 
市 格 纳 CWegener, WG) 肉芽 肿 病 、 显 币 镜 
类 ( Henoch-Schonlein 
炎 、 皮 有 睦 百 细 胞 做 





Du 











Du、 原 发 性 冷 球 弄 自 血 症 性 血管 
发 性 血 管 炎 
i 
关 国 风湿 病 学 院 管 事 局 、 美 国 肾 腑 病 
年 肿 铀 政 命 名 为 
永 炎 ,简称 GPA. 随 着 这 一 者 
江淮 车: 二 格 绸 肉芽 肿 痢 这 一 命名 将 逐渐 被 任 代 - 







在 2011 纺 1 万 ， 





抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 抗 体 ( arniti-neutrophil cytoplasmic 
antibodies. ANCA) 是 一 种 以 中 性 粒 细胞 和 单 核 细 胞 胞 浆 
成 分 为 靶 抗 原 的 自身 抗体 .已 经 成 为 部 分 原 发 性 小 血管 炎 
的 特异 性 血清 学 具 。 目前 将 WG、MPA、CSS 和 窒 
免疫 复合 物 型 季 段 坏死 性 新 月 体 性 肾炎 CNCGN) 统称 为 
ANCA 相关 性 小 血管 炎 ( ANCA-associated systemic vascu- 
litis,AASV) ,为 本 文 讨论 重点 。 





发病 机 制 了 

ANCA 是 一 类 对 中 性 粒 细 胞 哮 天 和 朝 颗 粒 (一 级 颗粒 ) 
和 (或 ) 二 级 虹 及 单 核 细 胞 深 酶 体 成 分 的 抗体 。 应 用 间接 
免疫 荧光 技术 观 定 的 中 性 粒 细胞 ,可 发 现 ANCA 
有 两 种 分 布 形式 :抗体 在 胞 浆 呈 均匀 分 布 ' 称 C-ANCA, 这 
些 抗体 通常 直接 对 抗 丝 质 酸 蛋白 酶 (PR3) ,在 WG 中 多 见 。 
另 一 种 时 环 核 分 布 称 P-ANCA， 通常 直接 对 抗 艇 过 氧化 酶 
(MPO) ,多 见于 MPA 及 特 发 性 坏死 性 消炎 。 两 者 同时 存 
在 ,多 见于 肾 及 肺 小 血管 炎 同时 存在 的 患者 中 。ANCA 可 
能 通过 以 下 机 制 发 挥 作用 : 

1，ANCA 和 中 性 粒 细胞 的 相互 作用 ANCA 可 以 在 
体外 进一步 激活 预先 处 理 过 的 中 人 粒 细胞 ,导致 中 性 粒 绸 
胞 发 生 脱 颗 粒 反应 ,产生 大 量具 有 致 病 性 的 氧 旧 由 基 和 翌 
放 中 性 粒 细胞 肚 粒 中 的 各 种 理 白 极 。 人 体 实验 癸 究 显示 ， 
在 ANCA 阳性 的 血管 类 患 考 的 肾 穿 刺 标 本 中 ,被 激活 的 中 
性 粒 细胞 数目 增多 , 并 与 疾病 的 4 诺 成 正比 。 在 这 些 
患者 中 ,循环 中 性 粮 细 胞 产生 的 反应 性 氢 自 由 基 亦 增加 。 
中 性 粒 细 胞 的 功能 可 央 静 脉 巾 泌 尼 龙脉 证 而 恢复 正常 .可 
5 一 种 抗 气 化 酶 一 一 过 皂 歧 化 随 的 上 直 因 逆向 调节 有 关 。 
ANCA 的 敏 病 作用 同 中 性 粒 细 和 胞 的 激活 状态 密 轨 相 
关 。ANCA 对 静止 的 中 性 粒 细 胞 人 :用 有 限 , 这 是 因为 PR3 
和 MPO 位 于 胞 浆 , 相 对 米 讲 不 容易 同 抗体 结合 -但 当中 性 
粒 细 胞 在 体外 预先 同 肿瘤 坏死 因子 CTNEF) 一 起 培 站 后 ， 
ANCA 对 中 性 粒 细 胞 的 激活 程 度 将 增强 .因为 TNF 二 中 
了 抗原 性 物质 如 MPO 在 细胞 表 而 的 表述 。 此 外 .TNF 及 
其 他 细胞 因子 (如 152 6) 本 封 也 能 直接 引起 痛 星 损伤 。 

另外 .当中 者 有 循环 ANCA 存在 时 : 感 吐 及 炎 王 所 吾 
:六 细胞 释放 的 MPO 对 局 部 的 炎症 过 种 下 促进 作用 、 
在 WG 是 痢 中 : 感 骨 样 症状 丰 可 使 病情 恶化 即 是 证 
明 , 这 可 以 解释 在 部 分 WG 患者 中 便 胶 增 效 剂 CTME 
SM 在 感染 早期 应 用 可 使 病情 得 到 缓解 ,人 {本 有 持 相 反 总 
见 着 。 

2 中 性 粒 细胞 .ANCA 和 内 皮 细 胞 的 相互 作用 ANCA 
介 蛙 的 中 性 粒 细 胞 脱 结 粒 反 应 ,使 办 皮 细 胞 直接 色 守 填 从 
自 酶 的 损伤 之 下 。 此 外 :ANCA 可 以 激 浙 内皮 细胞 :包括 
使 内 皮 细 胞 通 透 性 增高 ,使 内 皮 细 胞 表 雷 宣 窑 归 暮 附 炎 泪 
细胞 和 血小板 .并 导 丝 内 皮 分 泌 细 胞 因 子 增多 、 体外 饶 完 
发 现 抗 MPO 抗体 和 抗 PRS 抗体 可 以 刺激 中 性 粹 细 肥 并 损 
伤 内 皮 细 胞 ， 进 一 步 的 研究 发 现 内 皮 细 胞 与 PR3、MPO 的 
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结合 可 以 造成 血管 损伤 .但 其 机 制 尚 不 清楚 。 

对 于 内 皮 细 胞 是 否 了 和 作 经 激活 而 表达 PR3 有 不 同 
意见 。 在 ANCA 居 炎 中 ,. 先 有 内 皮 细 胞 活跃, 使 
炎 性 细胞 在 血管 受 损 和 昧 位 动 肥 曾 瑞 绎 。 随 之 释放 的 PR3 及 
其 他 中 性 粒 细胞 蛋白 酶 可 诱导 内 皮 细 胞 合成 及 分 泌 白细胞 
介 素 CIL-8) ,一 种 中 性 粒 细胞 化 学 吸附 剂 ,由 此 吸引 更 多 的 
中 性 粒 细胞 。 中 性 粒 细 胞 及 内 皮 细 胞 所 释放 的 PR3 及 其 
和 蛋白酶 经 吸附 分 子 ELAM 及 VCAM-1 的 诱导 ,可 增强 中 
性 粒 细胞 及 单 核 细胞 在 内 皮 细 胞 表面 的 吸附 。 可 溶性 内 皮 
细胞 蛋白 C 受 体 提 高 PR3 与 激活 的 中 性 粒 细胞 相 结合 .为 
性 粒 细胞 引发 血管 炎症 一 一 凝血 瀑布 样 病 变 提供 了 链 
;这 也 许 能 部 分 地 用 于 解释 为 何 WG 患者 中 廊 脉 血栓 发 
的 危险 性 增加 。 在 AASYV 的 发 病 机 制 中 .内皮 细胞 究 竞 
积极 参与 还 是 仅 为 劳 观 者 尚 不 清楚 。 但 带 正 电荷 的 蛋白 
酶 和 趋 化 性 肽 的 持续 释放 以 及 ANCA 与 内 皮 细 胞 的 结合 、 
都 将 对 初始 反应 进行 放大 ,从 而 导致 炎症 的 进展 和 持续 的 
血管 损伤 。 

3.， ANCA 激活 单 核 细胞 AASV 忠 者 的 肾脏 病理 标 
本 可 见 单 核 细胞 和 巨 只 细 胞 .他们 通过 合成 和 分 沱 
趋 化 因子 .生长 因子 和 细胞 因子 参与 肉芽 肿 的 形成 。 由 于 
一 些 ANCA 的 靶 抗 原 是 单 核 细 胞 的 成 分 .因此 这 些 单 核 细 
通常 可 以 成 为 ANCA 攻击 的 靶 目 标 , 并 可 以 被 ANCA 
所 激活 。 有 体外 实验 证 实 ANCA 可 以 刺激 单 核 细 胞 产生 
MCP71, 其 通过 促进 局 部 单 核 细 胞 的 聚集 而 参与 肉芽 肝 的 
展 成 。 

4，ANCA 与 抗 
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一 系列 











内 皮 细 胞 抗体 (anti-endothelial cell anti- 
bodies, AECA) 的 相互 作用 ” 抗 内 皮 细 胞 抗体 是 一 组 针对 
内皮 细胞 相关 抗原 的 自身 抗体 的 总 称 。 它 可 与 一 些 细胞 因 
因子 互 为 因果 ,共同 参与 内 皮 细 胞 的 拱 伤 过 程 。 
有 研究 表明 ;AECA、ANCA 及 各 种 医 附 因子 、 炎 症 因子 与 
细 旋 、 中 性 料 细 胞 所 祖 影 响 , 从 而 引起 周而复始 的 免疫 
肥 庶 ,造成 持续 的 血管 辟 或 组 织 损伤 。 
5.T 细 胞 在 AASYV 致 病 中 的 作用 
细胞 可 能 参与 了 AAVS 的 发 病 机 制 。 血 管 : 或 肉 
芽 肿 中 存在 许多 工 细胞 .在 AASYV 中 工 细 胞 被 激活 并 有 
抗原 驱动 的 工 细 胞 增生 反应 ;GPA 忠 首 活动 期 血 ( CD 水 
平 及 单 核 细 胞 活性 科斯 及 正常 对 照 者 显著 升 训 
难 治 性 血管 炎 的 患者 ,可 以 通过 针对 工 细胞 的 ; 
得 到 缓解 等 
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有 许多 证 撕 提 未 工 
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【病理 】 

原 发 性 小 血管 炎 上 县 有 非 人 免疫 复合 物性 小 血管 
病理 特 得 。 免 疫病 理 无 或 仪 有 少 呈 免疫 奈 重 白 或 补体 成 分 
在 病变 处 沉积 ,上 故 又 称 罕 免 竣 复 合 物 沉积 性 小 血管 炎 , 属 脏 





的 赴 本 


















是 和 AVS 上 服 易 受 办 的 器 官 , 盛 论 MPA、WG 或 CSS 上 其 肾脏 
六 理 变化 基本 相 辐 . 即 以 罕 免 商 复 会 物 沉积 ti 体 星 炎 
为 特征 。 泡 蚀 下 , 绝 大 多 数 患 督 表 现 为 启 灶 节 抽 性情 小 球 











第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 
毛细 血管 祥 坏死 和 新 月 体形 成 。 与 免疫 复合 物 介 导 的 新 月 
th 同 .一 般 肾 小 球 内 无 明显 细胞 增生 。 肾 小 球 毛 细 


管 祥 坏 死 区 域 肾 小 球 基 底 膜 断裂 . 鲍 曼 疲 壁 精 连 、 破 牧 .， 
mnie 结 节 性 多 动脉 炎 以 中 等 大 小 
动脉 些 及 为 特征 ,而 小 血管 (包括 小 动脉 .小 静脉 和 毛细 血 
管 ) 的 累及 通常 为 WG 及 MPA 的 特征 。 近 年 来 : 肾 小 管 病 
变 及 间 质 单 核 细胞 浸润 及 纤维 化 也 受到 重视 。 晚 期 则 表现 
为 肾 小 球 硬化 、 间 质 纤 维 化 及 肾 小 管 萎缩 。 免 疫 荧 光 通 常 
没有 或 窦 免 疫 复 合 物 沉积 .电镜 下 也 未 观察 到 免疫 复合 物 
性 电子 致密 物 的 沉积 。 然 而 近年 来 随 着 对 AASV 认识 的 
深入 .发现 肾 肚 病理 有 人 免疫 复合 物 沉积 者 不 断 增 多 。 












【临床 表现 了 

ANCA 相关 性 小 血管 炎 在 白 种 人 较 黑 种 人 多 见 .其 比 
例 为 7 一 8 : 1 ,男女 发 病 率 相近 。 虽 多 年 龄 以 55 岁 或 
以 上 居多 .但 任何 年 龄 均 可 发 病 。 几 乎 所 有 时 者 均 为 
ANCA 阳性 ,其 中 约 75% 一 80% 为 MPO-ANCA。 多 数 患 
者 有 呼吸 道 感 染 样 或 药物 过 丝 样 前 驱 

1. 肾 外 表现 ”50% 的 ANCA 相关 性 坏死 性 俑 小 球 肾 
炎 患 者 伴 有 肺 部 病变 ,可 由 短暂 的 肺泡 浸润 至 淡 重 es 
命 的 肺 出 血 。 发 生 率 大 约 为 10%. 其 相关 死亡 率 全 
在 评估 ANCA 相关 性 肾炎 的 肺 部 病变 时 ,临床 最 重 下 
排队 冶 












-和 友 这 














FE 深 疡 、 结 节 等 
变 中 更 是 十 分 
常见 。 

ANCA 相关 性 
国 国 神经 病变 





seme 有 神经 系统 表现 .通常 为 周 
区 性 单 神经 炎 :偶尔 可 有 中 要 神经 
是 MRI 所 aia 芽 肿 性 脑膜 炎 . 继 发 于 血 
i 首 活动 亦 可 发 上。 

涉 他 - - 些 器 官 在 ANC 
及 .如 1 3 的 患者 可 有 置 肠 道 病 变 
场 洪 靖 < 肠 出 血 









十 普 中 亦 可 加 
,表现 为 内 宕 镜 下 十 二 持 






贤 灯 徐 查 来 明确 诊断 
背 均 可 出 现 感 器 作 :个 砚 则 发 烧 
.许多 患者 还 会 出 现 游 是 性 关 竹 首 、 

和 表现 为 展 功 能 本 侈 ( 
:山王 缺 人 





这 些 表 现 通 常 为 业 临床 , 震 腿 科 裂 
几乎 所 有 的 

不 适 | 关节 儿 
县 芝 委 家 况 

















介 导 的 肾 索 
化 荫 抑 i 有 效 : 但 由 于 除去 了 
人 上 的 自身 季 及 对 性 小 球 滤 过 率 的 维持 。 所 以 在 不 








总 性 容 小 球 容 炎 由 类 似 的 活动 往 碌 
出 胞 管 章 .其 他 给 胞 六 里 粒 管 
者 ,这些 发 现 主 要是 


损伤 或 考 是 因为 受 





有 
重启 展 儿 平 发 生 
疫 介 导 的 肾 小 球 


由 于 在 接 鲍 


动脉 及 小 动 





2 











第 十 九 篇 


脉 管 腔 获 窑 从 而 导致 缺 血 所 致 。 蛋 白 尿 一 般 未 达到 肾病 综 
合 征 范围 ,平均 2 一 3g/d, 但 亦 有 患者 可 达 20g/d。 
即使 在 有 效 免 疫 抑 制剂 治疗 后 仍 可 出 现 血 肌 本 水 平 进 

行 性 上 升 伴 尿 沉淀 异常 。 在 此 情况 下 ,血管 损伤 的 愈合 会 
导致 闻 痕 形成 ,从 而 使 管 腔 进 一 步 狭 窗 , 肾 小 球 灌注 及 肾 功 
能 进一步 下 降 。 同 样 的 缺 血 改变 也 可 发 生 在 其 他 器 官 。 

除了 这 些 特 征 性 的 临床 表现 外 , 痛 脏 血管 炎 很 容易 同 
他 非 血管 炎 的 肾脏 病变 相 混淆 ,尤其 是 在 老年 患者 中 。 
有 研究 显示 ,在 急性 肾 功 能 不 全 的 老年 患者 中 , 肾 穿 刺 前 ， 
很 难 对 急性 间 质 性 肾炎 、 急 性 肾 小 管 坏死 ,微小 病变 和 免疫 
坏死 性 肾 小 球 肾炎 进行 鉴别 诊断 。 临 床上 ,蛋白 尿 的 多 少 


泌尿 系统 疾病 





















































对 上 述 疾病 的 鉴别 可 能 有 意义 。 

约 半 数 ANCA 相关 性 肾 小 球 肾炎 患者 表现 为 急 进 型 
肾炎 。 但 也 有 临床 表现 和 病理 不 平行 ,有 时 仅 表 现 为 无 症 
状 性 血尿 伴 少量 蛋白 尿 而 被 忽视 ,就 诊 时 已 进入 终 末 期 肾 
病 而 需 透 析 治 疗 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 
EC 变异 较 多 , 故 诊断 较 
困难 。 对 中 老年 肾炎 综合 征 .特别 是 不 伴 有 全 身 庆 


性 肾 衰竭 和 (或 ) 师 出 血 时 ,应 考虑 本 病 的 可 能 
如 见 到 典型 的 窗 免 疫 复 合 物 沉积 性 小 血 
血管 为 中 心 的 肉芽 种 形成 、 A 局 灶 1 

时 以 确诊 









。 怪 活 
坏 死 和 (或 新 月 体形 成 。 







皮肤 活检 常 为 白 
室 缺乏 诊断 特 
则 定 对 诊断 有 帮助 。 有 和 研究 表明 ,在 本 
的 人 样 中 (二 50%) ,ANCA 的 阳性 预测 率 为 80 兴 . 假 阳 
性 康 为 16%,. 这 一 结果 耕 定 了 仅 赁 ANCA 的 仿 测 来 决定 
治疗 方案 , 同 en 用 免疫 抑制 剂 来 
< 。 男 一 方面 ,在 本 病 流行 较 高 的 人 群 中 
(5( oy, ANCA 预测 宅 免 疫 复 合 物 坏 死 性 肾 小 球 肾炎 的 
可 能 性 大 于 99%。 此 时 专业 的 ANCA 测试 可 以 省 略 病理 























党 检查 对 里 免疫 复合 物 坏 玩 性 血管 炎 的 诊断 。 但 无 论 如 
休 , 蜂 脏 活 检 对 罕 免 疫 复 侣 物 坏死 性 血管 炎 的 人 确 座 意义 重 
大 , 血 ,临床 及 病理 学 诊断 震 问 时 考虑 以 作出 县 精确 的 


诊断 
鉴别 诊断 包括 狼疮 性 肾炎 、 抗 基底 膜 病 及 其 他 急 进 性 
阁 小 球 肾 炎 。 当 患者 有 血栓 性 入 商 变 时 ,有 时 间 坏 琵 
广内 小 球 籽 炎 相 类 似 , 但 这 些 患 者 无 MPO 或 PR3_ ANCA 
出 性 , 却 有 虚 型 的 微血管 洲 血 性 病变 的 表现 。ANCA 可 发 
现 于 2 0% 抗 基底 膜 病 中 中 ,但 这 些 患 者 同时 会 出现 抗 基 
般 作 肌 放 .有功 于 鉴 贡 。 当 患者 为 免疫 复合 物 型 悄 小 球 冰 
炎 旬 括 膜 性 色 pom PR3- EN A \ 
可 阳性 ,在 这 些 

SILI 
调 诈 等 均 众 
























法 网 刘 区 守 炎 伴 血 
ANCA 阴性 ,但 有 报道 在 SLE 是 









中 见 


:者 中 ， 时 


2200) 


ANCA 阳性 ,但 其 滴 度 和 MPA 及 WG 有 显著 差异 (了 二 
0.001) , 且 在 SPRIA 抑制 试验 中 证 实 为 假 阳性 。 但 却 有 少 
数 狼 痉 性 肾炎 患者 有 对 MPO 特异 的 PANCA 阳性 ， 其 机 
制 有 待 研究 。Goodpasture 综合 征 ( 肺 出 血 - 肾炎 综合 征 ) 也 
旺 急 进 性 肾炎 综 pep ete 
病理 显示 IgG 旦 线 状 基底 膜 沉着 ,血清 抗 茜 底 膜 抗体 阳 
性 均 有 利于 鉴别 。 

由 于 ANCA 在 临床 的 广泛 应 用 及 其 经 常 1 
致 了 很 多 的 质疑 。 首 先 ， Mai 
并 不 可 靠 , 需 经 ELISA 法 进 一 
测 率 。 共 次 ,ANCA 阴性 并 不 能 和 
的 存在 。 约 40 吧 的 WG、 30% 的 MPA 和 和 50% 的 CSS ; 
ANCA 阴性 。 有 关 ANCA 阳性 的 预测 介 值 应 依 病情 本 

当 ANCA 阳性 且 伴 临床 急性 或 急 进 性 了 小 球 肾炎 时 , 预 ; 

WG、MPA 及 特 发 性 坏死 sb! 小 球 肾炎 的 准确 性 可 达 
98%, 而 在 那些 临床 血管 显 的 患者 ,其 诊断 的 准 
确 性 则 低 得 多 。 所 以 对 前 检 对 指 导 其 治疗 和 
判断 预后 有 效 。 对 后 者 则 以 诊断 为 主要 上 
有 人 认为 ,对 ANCA 阳 与 察 免疫 复合 物 | 血管 
炎 高 度 相符 合 的 咏 者 ,无须 组 织 澡 下 可 予以 双 疗 。 a 
们 认为 ,在 长 期 应 用 具 7 
织 学 诊断 是 必须 的 。 
应 该 延迟 ， 人 下 议 站 东周 下 始 上 1。 

另外 ,ANCA 持 当 滴 Si 上 升 , 通 常 同 疾病 
复发 有 关 , 然 而 也 有 高 至 30 色 及 以 上 的 患者 侦 外 。 同 时 ， 
活动 期 ANCA 阳性 的 患者 , 当 其 持 支 阴 性 时 也 可 能 伴 
复发 .所 以 . ANCA 的 滴 度 ,不 能 作为 治疗 监测 的 唯一 标 
虑 
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关 病 










商情 活动 的 临 
score) 评 分 
系统 ,于 1994 年 由 Luqmani es 其 59 个 指标 ,最 大 积 
证 中 证 实 可 以 用 来 此 
-。，BVAS 分 值 越 高 ,临床 
和 。AASV 受 崇 的 硬化 红 维 化 是 
后 最 为 重要 的 指标 。 
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i 月 让 lt 更 化 和 
变 可 以 用 来 判 
【治疗 了 
原 发 性 小 血管 炎 的 治疗 分 为 诱导 缓解 期 、 维 持 级 解 期 
以 及 复发 的 治疗 。 


(一 ) 诱导 缓解 期 的 治疗 

1 微 认 和 细胞 涛 药物 的 应 用 旬 日 前 为 止 : 贞 

f pn 以 激 
。 单独 使 有 与 同 CTX 联合 


5 们 .复发 率 将 增加 3 们 ,所 以 多 年 








用 药 









(CTX) 联 合 详 
相 比 ,其 死 i i 





来 一 直选 用 联合 治疗 。 肾 脏 预 后 与 早期 治疗 密切 相 
关 , 尤 其 对 于 那些 重 i 者 ,如 血 肌 本 之 177pmol/L 
(2.0mg/dl) ,有 肺 累及 、 中 枢 办 及 和 (或 ) 肠 穿孔 /梗死 的 串 
者 尤 显 重要 。 

(1) 口服 CTX 十 泌 尼 松 :CTX 1. 5 一 2mg/(kg 。d) . 监 
测 白 细胞 计数 应 高 于 3X10*/L, 中 性 粒 细 胞 绝对 计数 盖 
1.5X10?/L。 同 时 口服 泼 尼 松 lmg/(kg。d) ,至 少 维持 1 
个 月 。 若 症 状 有 明显 改善 ,每 周 减 量 5 一 10mg, 当 达到 隔日 
60mg 口服 时 ,每 周 减 昌 2.5 一 5mg, 直 至 激素 全 部 撤 完 。 
糖 皮质 激素 治疗 的 时 间 一 般 为 1. 5 一 2 年 。 当 患者 出 现 严 
重 的 呼吸 道 或 悄 脏 表现 时 ,初始 治疗 应 予 甲 泌 尼 龙 (MP) 
250 一 1000mg/d, 脉 冲 连 续 3 日. 继 以 口服 。 同时 子 较 高 剂 
至 的 CTX3~4mg/(kg* 由 口 服 .分 2 次 服用 .持续 3 一 6 个 
月 。 当 经 诱导 治疗 而 使 病情 达到 缓解 时 (对 大 多 数 患者 至 
少 需要 3 一 6 个 月 ) ,可 用 一 些 低 毒 性 的 细胞 毒药 物 蔡 代 
CTX( 见 下 文 "维持 缓解 期 的 治疗 ”)。 通 常 不 主张 单独 泼 尼 
松 诱导 缓解 治疗 , 因 其 诱导 缓解 发 生 率 远 较 联合 治疗 低 。 
这 在 那些 病情 严 者 如 蚂 小 球 肾炎 趾 玫 中 尤为 明显 ， 
很 多 最 终 仍 需 细 胞 毒药 物 治疗 。 

(2) CTX 冲击 治疗 十 泌 尼 松 :CTX 冲击 仅 适 用 于 病 
情 十 分 严重 而 危及 生命 的 患者 。0.5 一 1.0g/nr ,每 月 1 
次 ,连续 6 个 月 ,其 后 维持 治疗 为 2 一 3 个 月 1 次 ,整个 疗 
程 为 1 一 2 年 。 同 时 合用 泌 尼 松 。 泌 尼 恰 用 法 与 上 述 
相同 。 


















(3) 甲 贷 嵘 叭 十 泌 尼 松 :对 那些 疾病 活跃 但 无 即刻 生 
命 危 险 上 日 肾 功 能 基本 正常 的 患者 ,可 选择 这 一 治疗 方案 。 
主要 包括 那些 伴 经 度 器 官 累 及 的 忠 者 如 肺 部 有 溪 润 但 无 肺 
功能 损害 及 性 小 球 肾 炎 伴 尿 沉淀 物 活跃 但 血 册 研 基 本 正常 
。 这 一 治疗 方案 对 那些 既往 曾 用 过 CTX', 再 用 容易 
i 抑 制 的 患者 ;对 曾经 用 过 CTX 而 产生 膀胱 毒性 的 
患者 及 并 发 其 他 CTX 相关 毒性 的 患者 尤为 适用 。 对 血 肌 
州 高 于 177pmol/L(C2. 0mg/d) 的 患者 ,四 适 蝶 叭 不 能 应 用 、 
因 其 对 肾 功 能 不 全 的 患者 易 产 生 肾 毒性 。 申 似 蝶 叭 起 始 齐 
人 让 0. 3mg/kg( 不 超过 15mg) 口服 .每 周 1 次 每 次 增加 
2.5mg, 最 大 剂 基 为 每 周 2 应 用 甲 氨 蝶 叭 同时 口 
服用 泌 尼 松 ,小 尼 松 用 中 氨 呈 蛤 涌 疗 在 12 
个 月 内 逐渐 减 显 直 至 有 最 后 台 疗 相 比 ,四 氨 蝶 
叭 在 轻 症 当 且 
oa 
2. 血浆 置换 (PE) 
血浆 器 换 PE 在 ANCA 相关 性 系统 性 小 血管 炎 太 其 肾 小 
球 必 炎 的 治疗 中 到 得 一 定 疗 效 。 罩 前 尚 无 全 :单独 血 
兹 兰 换 治疗 给 杰 病 再来 益处 .因此 PE 治疗 通常 震 同 时 使 
用 其他 免疫 抑制 剂 。 但 Pusey 等 人 报道 在 许多 依赖 透析 的 
叫 省 中 .血浆 妈 换 能 上 琐 助 恢复 峰 功 能 。 所 以 PE 对 本 病 的 
疗效 仍 示 到 定 , 欠 进一步 但 有 二 类 患者 于 PE 治疗 
引 能 在 巷 :WG 同时 存在 抗 基底 膜 抗体 :WG 四 依 顿 透析 的 


















与 上 述 相同 。 
ae 与 CTXY 
疗 方面 同样 有 效 . 但 复发 这 








文献 报道 ,在 一 些 非 对 照 研究 中 、 





























第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


肾 衰竭 患者 ;WG 伴 肺 出 血 的 患者 。 轻 至 中 度 肺 部 累及 的 
患者 ,通常 先 用 CTX 十 Pre 治疗 ,只 有 重症 患者 或 经 免疫 抑 
制剂 治疗 无 效 的 患者 , 才 考虑 用 PE 治疗 。 

(二 ) 维持 缓解 期 的 治疗 

1. 激素 和 细胞 毒药 物 的 应 用 ”如 前 所 述 .在 获得 临床 
缓解 后 ,患者 通常 需要 持续 的 免疫 抑制 剂 治疗 来 维持 缓解 、 
预防 复发 及 降低 死亡 率 。 然 而 延长 免疫 抑制 剂 治疗 可 能 会 
产生 严重 的 后 果 , 如 增加 恶性 病 发 病 率 及 产生 致命 的 药物 
不 良 反应 等 。 所 以 ,在 维持 应 用 一 些 免 疫 抑 制剂 预防 疾病 _ 
复发 .降低 死亡 率 的 同时 ,为 了 尽量 减少 细胞 毒药 物 总 的 毒 | 
性 ,建议 在 CTX 诱导 缓解 后 ,以 非 CTX 免疫 抑制 剂 代 蔡 
CTX 作为 维持 用 药 。 维 持 缓解 期 治疗 的 疗程 根据 病情 各 上 















有 不 同 。 一 般 认为 应 在 诱导 缓解 完成 后 维持 至 少 2 年 ,也 
有 作者 认为 应 延长 到 4 年 。 


(1) 甲 揪 蝶 叭 CMTX): 有 报道 在 CTX 和 激素 治疗 诱 
导 病 情 缓解 后 . 继 以 MTX 口服 维持 。 起 始 剂量 为 0. 3mg/ 
kg( 不 超过 15mg) .每 周 1 次 .每 次 增加 2. 5mg, 最 大 剂量 为 
每 间 20 一 25mg, 并 同时 服用 泌 尼 松 ,获得 可 接受 的 临床 疗 
效 而 减少 CTX 长 期 使 用 所 产生 的 不 良 反应 。 但 血 肌 本 六 
177jmol/L(2mg/ dl) 的 患者 禁用 MTX。MTX 的 确切 疗 
效 仍 需 大 规模 临床 试验 进一步 加 以 证 实 。 服 用 MTX 同 
时 需 服 用 叶酸 (每 周 2.5 一 5mg,.MTX 用 药 后 24 小 时 服 
用 ) 。 

(2) 硫 唑 咱 
欠 佳 。Aza 作为 


厌 叭 CAza) :作为 诱导 缓解 期 治疗 , Aza ~ 
解 用 药剂 量 为 2mg/ (kg。， 3 
其 是 在 肾 功 能 不 全 的 患者 中 应 用 。 在 诱导 缓解 后 疗 放款 
缓解 后 应 尽快 (通常 3 一 6 个 月 内 ) 转 为 维持 治疗 从 而 减 
少 CTX 的 毒性 作用 。 对 经 治疗 6 个 月 内 未 获 导 绥 解 的 患 
者 则 缓解 后 可 延 氏 CTX 治疗 数 月 ,除非 受 毒 副 作用 的 
限制 。 

上 : 述 MTX 和 Aza 的 疗程 大 致 为 自 诱导 缓解 后 12 个 
月 . 同 CTX 的 维持 治疗 疗程 基本 相同 。 

(3) 泌 尼 松 CPred) : 解 期 治疗 中 激 索 没 有 附 
加 的 益处 。 当 对 治疗 反应 显著 时 ， Wb 应 在 1 个 月 后 开始 
逐渐 减 量 。 有 建议 ,隔日 低 剂 量 的 激素 需 长 期 维持 直至 多 
疫 抑 制剂 全 部 停 药 。 

(4) 吗 幸 酚 栈 (MMEF) : MMF rh 
疫 抑 制剂 ,已 有 应 用 成 功 治疗 AASV 特别 是 
Wl, MMEF eS a Aza eh 
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重要 的 并 发 症 和 
致死 原因 .也 往 | 明 WG 患 
部 揽 带 金黄 从 和 人 

WG 复发 的 重要 局 
腕 甲 唾 只 河 除 
有 报道 ， 
欧 球 凋 .| 


和 了 
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是 | 储 
金黄 复发 ， 另 
局 部 应 用 ud 大 可 人 si 除 金黄 色 往 
和 无 法 应 用 甲 气 革 证 + 人 矿 胺 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


甲 隆 只 的 WG 患者 。 

(三 ) 复发 的 治疗 ”目前 尚 缺 乏 循 证 医学 证 据 。 建 议 
在 病情 出 现 小 的 波动 时 ,可 以 适当 增加 糖 皮质 激素 和 免疫 
抑制 剂 的 剂量 ; 而 当 病 情 出 现 大 的 反复 时 . 则 需要 重新 开始 
诱导 组 解 治疗 。 

(四 ) 其 他 治疗 ”除了 经 典 的 糖 皮质 激素 联合 细胞 毒 
药物 治疗 外 .近年 来 国外 有 学 者 应 用 抗 淋巴 细胞 球 蛋 白 、 
TNFc 阻 断 剂 以 及 县 立 莫 司 等 治疗 难 治 性 血管 炎 取 得 
初步 成 效 .但 还 有 待 进一步 的 研究 来 评价 。 

(五 ) 肾脏 替代 治疗 

1. 透析 治疗 ”大约 有 20% 的 ANCA 相关 性 原 发 性 小 
血管 炎 患 者 在 作出 诊断 时 需 进行 透析 治疗 ,在 这 些 患者 中 
约 有 一 半 在 治疗 8 一 12 周 后 可 停止 透析 。 那 些 对 治疗 有 反 
应 的 患者 ,无 须 透析 的 间 期 至 少 可 持续 数 周至 3 一 4 年 : 在 
透析 依赖 的 患者 中 ,起 病 12 周 内 免疫 抑制 剂 的 应 用 震 十 分 
慎 , 需 仔细 评估 其 危险 与 获 益 。 可 采用 甲 泌 尼 龙 冲 击 继 
而 口服 治疗 ,如 果 肾 功能 有 恢复 和 改善 , 则 再 加 用 CTX。 
血浆 置换 是 否 比 单 用 甲 泼 尼龙 更 有 效 还 未 得 实 。 由 于 
严重 的 骨 般 抑制 和 免疫 抑制 对 透析 患者 十 分 危险 .所 以 对 
CTX 在 那些 有 生命 危险 的 系统 性 血管 炎 患 者 中 的 应 用 (如 
肺 出 血 ) 仍 有 所 保留 。 总 之 ,CTX 在 透析 患者 中 的 应 用 必 
须 十 分 小 心 。 
2. 肾 移 植 ” 关 于 移植 后 ANCA 相关 性 时 小 球 肾 炎 及 
原 发 性 小 血管 炎 的 复发 有 很 乡 报道 .其 复发 率 很 难 估计 ,大 
致 为 20 兴 (10 兴 一 50 史 ) 复发 时 间 有 很 大 变异 .从 移植 后 
5 天 至 超过 4 年。 移植 后 的 复发 不 仅 限 于 移植 肾 , 而 且 可 
发 生 于 整个 下 下 呼吸 道 及 其 他 器 官 。 大 多 数 的 复发 病例 
对 CTX 及 甲 小 尼龙 脉冲 反应 良好 。 至 于 在 移植 前 和 NCA 
的 滴 诬 是 否 必 须 正常 还 无 定论 。 一 般 认 为 在 嘟 些 临 | 
状 缓解 .ANCA 阴性 的 患者 ,可 进行 肾 移 值 ; 而 在 闭 些 疾 
六 活跃 及 ANCA 水 平山 阴性 又 升 高 的 患者 则 应 延 以 
移植 四 







































影响 预后 的 因素 】 

有 全 究 报 道子 一 些 影 响 ANCA 相关 性 小 血管 
i 泰 、 其 中 下 区 的 站 敏 圣 的 绢 响 荐 后 因素 包括 ， 皮质 激 
的 芝 副 作用 得 性 肿瘤 (如 膀胱 癌 ~MDS, 淋 巴 瘤 ) 风 辽 交 
增加 及 四 行 性 的 器 官 功能 密 况 。 血 肌 降 水 平 、 肺 部 病 闪 的 
出 现 , 屈 册 并 重 程度 及 和 白细胞 计数 均 对 预后 De 
页 浏 作用。 通常, 肺 帅 血 的 出 现 是 决定 患者 生 在 的 最 重 
妈 泽 币 发 现 几 毛细 血管 Bx 门 体 多 由 
上 天 ,三 泛 皮 小 球 及 问 质 纤 区 缩 均 为 不 良 拓 
让 上山 硬 水 平 升 黄 ( 一 350pmolL) 和 细 胸水 证 
10610 ?也 与 不 良 其 后 相关 。 影 响 预后 的 关键 





炎 预 后 
























小管 





天 
局 划 古 痛打 ,万 其 吓 对 时 大 咯血 及 急 下 性 肾炎 表现 省. 所 以 


有 斯 诊断 二分 廿 要 
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柱 尿 病 肾病 


第 八 节 


糖尿病 肾 病 (diabetes nephropathy. DN) 是 糖尿 病 二 党 
见 的 并 发 症 之 一 ,也 是 导致 终 玉 期 必 衰 竟 最 主要 的 原因 。 
2007 年 KDOQI 提出 “糖尿 病 彤 病 " 应 当 被 "糖尿 病 肾脏 疾 
病 ”(diabetic kidney disease: DKD) 所 赫 代 。DKD 是 指 临床 
上 考 虚 帆 糖尿病 引 起 的 肾脏 病变 .如 果 好 脏 穿刺 活检 病理 
检查 证 实则 称 为 赃 尿 病 肾 小 球 病变 (diabetic glomerulopa- 
thy) 。 在 美国 .透析 和 移植 的 患者 中 超过 30 闪 的 患者 是 有 
糖尿 病 。 近 年 来 ,我 国 糖 碌 病 中 籽 屎 病痛 病 
现 上 升 的 趋势 。 泡 论 是 1 型 还 是 型 粮 尿 病 ,30% 一 40% 
的 患者 可 出 现 肾脏 损 才 :而 2 型 糖尿 病 中 约 5 闪 的 患者 在 
被 诊断 为 糖尿 病 的 同时 就 已 存在 糖尿 病 的 兴 脏 损害 。 












【病理 】 

糖尿 病 籽 病 光 锐 下 于 期 可 见 肾 小 球 肥大 、 基 底 膜 经 
增 序 、 系 膜 轻 度 增 生 。 随 着 病情 进展 ,基底 腊 浆 漫 几 
质 及 少数 系 膜 细胞 增生 ,形成 肯 型 的 KR-W(Kimmelstiel- 
部 分 患 阁 无 明显 


结 节 , 称 为 浆 温 性 时 小 球 硬 化 症 。 并 常 可 见 内 皮下 纤维 本 









管 二 皮 细胞 空 泡 变 性 、 峭 乳头 坏死 及 问 质 


DE 


免疫 荧光 检 丰 可见 滑 肾 小 球 毛 细 血 管 祥 、 蛙 小 管 和 烙 





席 征 弱 的 弥散 的 线 状 了 G 沉积 .还 可 作 有 IgM、 补 体 
， 系 膜 区 及 K- 开 结 节 中 宇 见 IgG、IgM 或 C3 


小 球 基 








电 馆 下 .早期 性 小 球 上 基底 膜 不 规则 增 讨 、 系 膜 区 扩大 、 
基质 增多 ,晚期 则 形成 结 节 状 ; 这 与 光 镜 下 所 见 的 民 W 结 








出 性 病灶 可 显示 为 微细 颗粒 状 电子 致密 物 .还 可 


节 吻 合 ; 渗 









他 肾 胜 疾病 .糖尿 病痛 病 一 
个 统一 的 国际 病理 分 型 标准 。 


直 以 来 都 缺少 一 
2010 年 肾脏 病理 学 会 (Re- 








search committee of the renal pathology society) 发 布 了 由 
全 球 各 国家 肾脏 病理 学 家 共同 完成 的 最 新 糖尿 病 肾 病 病理 
分 型 国际 标准 ( 表 19-7-3) ,该 标准 将 糖尿 病 肾 病 分 为 4 型 ， 


并 对 小 管 问 质 损 伤 进行 评分 ( 表 19-7-4) 。 











表 19-7-3 ”糖尿 病 肾病 病理 分 型 
分 型 描 述 标 准 
L 轻 度 或 非特 异性 光 镜 改变 .电镜 显示 基底 膜 病理 不 符合 卫 、 辐 、 信 型 标准 
(GBM) 增 厚 GBM>>395nm( 女 性 ) 

GBM>430nm( 男 性 ) 

Ha ” 轻 度 系 膜 增生 病理 不 符合 古 、 信 型 标准 
系 膜 增生 之 25 站 , 系 膜 增生 面积 二 毛细 血管 祥 腔 面积 
病理 不 符合 亚 、 下 型 标准 

IThb ”重度 系 膜 增生 系 膜 增生 之 25 中 , 系 膜 增 生 面 积 之 毛细 血管 祥 腔 面积 


亚 结 节 性 硬化 (K-W 名 


N 晚期 糖尿 病 肾 小 球 硬化 








病理 不 符合 T 型 标准 
至 少 有 一 个 确定 的 K-W 结 节 
必 小 球 硬化 二 50% 

可 出 现 工 一 严 型 病理 改变 














表 19-7-4 糖尿病 肾 病 间 质 小 管 及 血管 评分 标准 
和 
病 灶 标 准 评分 
小 管 间 质 病 变 
间 质 纤维 化 与 小 管 鞭 缩 GIFTA) 0 
1 
也 
3 
间 质 炎症 0 
与 IFTA 相关 的 炎 性 浸润 1 
无 IFTA 区 域 也 有 炎 性 浸润 2 
血管 病变 国 
动脉 透明 变性 无 0 
1 个 部 位 动脉 透明 变性 
超过 1 个 部 位 动脉 透明 变性 2 
动脉 硬化 无 内 膜 增 点 0 


内 膜 增 厚 未 超过 中 膜 厚度 
起 过 中 膜 厚度 








〖 发 病 机 制 】 

总 索 代 谢 障 但 而 至 氏 期 高 血 竹 是 鱼 尿 病 公 昨 损伤 

和 和 类 造成 肾脏 租 流 动力 学 改变 以 及 

常 所 敏 的 一 系列 后 果 为 造成 肾脏 病变 的 

刀 ;众多 卜 长 因子 、 细 乃 内 了 于 被 激活 则 是 病变 形成 的 直接 
要 制 。 

(一 ) 贤 





发 生 的 最 






脏 血 流动 力学 改变 “主要 表 需 为 肾 小 球 商 灌 


~ 


注 、 高 压力 、 高 湛 过 。 在 血糖 控制 欠 佳 的 患 a 小 
球体 积 增 大 . 肾 小 球 毛 细 血 管 表面 积 增加 。 导 的 
诛 闲 有: 候 入 球 小 动脉 与 出 球 小 动脉 不 成 比例 的 扩张 .扩张 
人 球 小 动脉 的 活性 物质 (包括 曾 列 腺 素 、NO, 心 钠 
多 或 作用 过 强 小 管 -性 小 球 有 反馈 CTGPD) 类 
质问 质 压 力 过 低 : 近来 认为 近 端 肾 小 答 中 销 葡 涡 
虽 使 销 盐 在 该 处 过 度 重 吸收 是 发 病 的 
种 过 度 重 吸收 使 鲍 总 蛋 上 讨 力 降低 : 浓 小 球 滤 过 波 锯 增多 

























第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


高 滤 过 可 导致 肾 小 球 血 流量 及 毛细 血管 压力 升 高 .蛋白 尿 
生成 、 肾 小 球 毛细 血管 应 切 力 改变 而 形成 病变 .局 部 RAS 
兴奋 .PKC 活性 增强 .血管 活性 因子 /生长 因子 增加 。 既 往 
动物 实验 已 经 证 实 血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 药 及 低 蛋 白 饮食 
可 降低 肾 小 球 内 毛细 血管 压力 ,而 高 滤 过 党 说 为 延缓 糖尿 
病 进展 的 干预 措施 提供 了 理论 基础 。 

(二 ) 脂 代 谢 亲 乱 ”糖尿 病 患 者 常人 有 脂 质 代谢 类 乱 - 
主要 表现 为 血 胆 固 醇 .甘油 三 酯 、 低 密度 脂 蛋 白 及 apoB 升 
高 ,高 密度 脂 蛋白 和 apoAi 降低 或 正常 。 在 实验 性 糖尿 病 
外 模型 中 ,发 现 大量 脂 质 在 肾 小 球 沉 积 , 并 与 肾 小 球 损害 程度 
相 一 致 , 予 特异 性 降 脂 治疗 如 HMG CoA 还 原 酶 抑制 药 或 
” 低 脂 饮食 ,可 防止 或 逆转 糖尿 病 肾病 进展 。 脂 质 代谢 亲 乱 
可 促进 肾 小 球 硬化 ,原因 可 能 为 :@ 肾 小 球 脂 质 沉积 .渗入 
肾 小 球 单 核 /巨星 细 胞 春 蜂 脂 质 增加 , 变 成 泡沫 细胞 ;多 肾 
内 脂肪 酸 结构 改变 . 肾 内 缩 血 管 活性 物质 增加 , 肾 小 球 毛细 
血管 内 压 升 高 : 仿 血 浆 黏 滞 度 增加 ,红细胞 刚性 变化 :改变 
了 肾 小 球 内 的 血液 流 变 学 ; @LDL 特别 是 氧化 LDL 对 系 
膜 细 胞 . 单 核 / 巨 噬 细 胞 的 作用 ;加 胆固醇 合成 代谢 通路 的 
许多 中 间 产 物 对 NFkB、PKC 等 的 直接 作用 ;名 LDL 的 糖 
基 化 与 RAGE(AGEs 受 体 ) 作 用 后 ,刺激 PKC 及 仿 白 栈 氮 
酸 激酶 ,诱导 TGF-B 表 达 增 加 ;@LP(a) 增 高 ,抑制 纤 溶 酶 
活性 ,导致 肾 小 球 毛细 血管 内 洽 血 和 血栓 形成 。 

(三 ) 糖 代谢 紊乱 ” 越 米 越 多 的 证 据 表 明 ,高 血糖 导致 

的 代谢 异常 是 糖尿 病痛 病 发 生发 展 的 最 重要 因素 。 早 在 
20 年 前 , 即 有 随机 对 照 研 究 证 实 了 在 1 型 糖尿 病 中 ,强化 





















































血糖 控制 可 有 效 降 低糖 尿 病 内 病 及 其 他 微血管 并 发 症 的 发 
生 。 此 外 ,在 功能 性 胰岛 移植 后 的 较 长 时 间 (10 年 ) 后 , 重 
复 肾 活检 可 观察 到 糖尿 病 愉 病 肾脏 病变 的 逆转 。 

1. 晚期 糖 基 化 终 末 产物 (advanced glycation end prod- 
ucts,AGEs) 


机 糖 使 晚期 糖 基 化 终 未 产物 合成 增多 ,沉积 
号 作用 :名 使 肾 小 球 基 
关 增 多, 基底 腊 胶 原 纤维 的 平均 青 径 / 孔 辽 增 
皮 及 和 孔径 大 小 选择 性 和 电荷 选 样 性 丧失 ， 
滤 过 膜 通 透 性 增 商 ,引起 蛋白 屎 ;名 使 循环 熏 白 交 联 , 交 联 
后 的 焦 自 .特别 是 白 蛋 白 更 易 透 
促使 系 腊 细胞 增 独 及 细胞 外 站 质 增多 ;名 粮 化 的 血 
质 i AGEsS, 搬 获 禾 出 血管 外 可 洲 性 血浆 蛋白 如 富 含 



















基 
胆 
4 LDL: 敏 LDL 在 局 部 维 积 . 促 进 动脉 痢 样 合 化 ; 
上 化 ,使 许多 功能 性 重 白 的 调节 功能 受 损 ;G 通 
过 AGES 与 细胞 上 的 特异 性 受 体 (AGER) 结 合 而 激 
胞 .尤其 是 请 吃 细胞 .使 后 着 分 泌 大 基 细 上 胞 因子 和 炎症 介质 
引起 组 织 损伤 细胞 外 基质 合成 增 骨 ;他 胶 康成 分 的 不 断交 
`: 昂 受 收 碑 蓝 降 解 . 加 重 了 基底 蜡 的 增 夺 ， 系 膜 细 

乃 外 基质 的 不 扬程 硼 
2. 多 元 醇 弟 路 的 激活 
(化 分 解 能 力 时 .多元 
为 丰 歼 有 习 、 然 后 在 出 邓 
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妾 血糖 糙 续 升 高. 超过 糖 原 合 


成 胡 











锐气 大 作 用 下 转变 为 果 大 过 多 
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的 山梨 醇和 果糖 在 胞 内 积聚 引起 细胞 内 高 渗 , 导 致 细胞 肿 
胀 破坏 。 此 外 ,还 引起 胞 内 肌 醇 池 耗 竟 ,磷脂 酰 肌 醇 合 成 受 
限 , 进 而 使 细胞 膜 Na--K--ATP 酶 洁 性 下 降 . 前 列 腺 素 产 
生 增 加 ,最 终 引 起 血 流动 力学 异常 。 

3. 二 酰 甘油 -蛋白 激酶 C 途径 激活 (DAG-PKC) 多 元 
醇 通 路 激活 可 产生 大 量 辅 酶 NADH, 后 者 可 促进 DAG 产 
生 , 参 与 PKC 途径 激活 。PKC 激活 的 机 制 主要 是 由 于 
PKC 从 细胞 内 可 溶性 部 分 向 细胞 膜 转 位 ,DAG 是 该 过 程 
的 主要 激活 物 ,高 糖 本 身 也 可 促进 PKC 基因 表达 。PKC 
激活 通过 以 下 几 条 途径 导致 柱 尿 病痛 脏 损害 :四 通过 影响 
血管 紧张 素 可 (AngI ) 或 其 他 激素 的 细胞 信号 传递 过 程 而 
损伤 肾脏 ; @@ 通 过 影响 某 些 特殊 基因 的 转录 水 平 ,例如 
TGF-Bi .PAI1 等 ,调控 细胞 外 大 质 的 合成 与 分 解 ; 国 影响 
内 皮 细 胞 的 通 透 性 ,改变 GBM 的 滤 二 功能 ;四 抑制 一 氧化 
氨 (NO) 合 成 酶 的 活性 ,NO 生成 减少 ， 进而 抑制 cGMP 合 

,引起 血管 收缩 功能 改变 。 

se 动物 实验 发 现 -系列 细胞 因 
子 . 激 素 及 细胞 内 信和 号 通路 参与 了 糖尿 病痛 病 的 发 生发 展 ， 
如 血管 紧张 素 工 .转化 生 长 因子 -BCTGF-B) ,内 皮 素 结缔 
组 织 生长 因子 、 血 管内 皮 生 长 因子 (VEGF)、 前 列 用 过 及 一 
氢化 氮 等 。 由 于 这 些 因子 同样 




















与 了 非 糖 尿 病 肾 脏 疾 病 的 
发 病 , 因 此 它们 并 非 糖 尿 病 肾 病 所 特有 ,然而 , 针 对 这 些 细 
胞 因子 及 信和 号 通路 的 干预 措施 同样 可 能 为 将 米 糖 尿 病 肾 病 
治疗 提供 可 能 的 新 的 基点 。 

i pe ee 2 T) 糖尿 病状 态 下 闻 脏 局 部 
RAS 早 异常 活 晓 状态 。Ang 开 选择 性 收缩 出 球 小 动脉 导致 
晴 内 跨 膜 压 增高 ;通过 增加 硫酸 肝素 糖 强 白 转运 .降低 基 底 
膜 滤 过 屏障 负电 荷 ;通过 分 泌 血 管 通 透 性 因子 .使 内 皮 细胞 
通 透 性 增加 。 此 外 ,Ang 开 还 作为 促 生长 因子 与 各 血 糙 协 
同 作用 ,刺激 TGF 等 产生 ;抑制 细胞 内 蛋 疡 尼 降低 纤维 
蛋白 降解 ;抑制 NO 合成 酶 ,cGMP 产生 减少 .增加 胞 内 
PKC 活性 ,促进 近 端 肾 小 管 钠 转运 。 

2. 转化 生长 因子 -B (TGF-B ) TGF-B 通过 促进 细胞 外 
基质 的 积聚 而 参与 糖尿 病 的 肾脏 损伤 。TGF-B 促进 细胞 
外 基质 的 形成 主要 通过 下 列 途 径 :G 直 接 刺 激 细胞 外 基质 
中 多 种 成 分 如 纤维 连接 重 白 ,胶原 及 得 白 多 糖 形成 :四 影 响 
基质 焉 自 艇 活性 ,减少 基质 降解 :G 质 受 
体 表 达 , 促 进 细胞 与 基质 黏附 及 基质 沉淀 :@D 通 过 自分 泌 作 
用 诱导 了 GE-8 本 身 合成 .增强 自身 的 众多 生物 活性 :回避 
通过 下 游 信号 鼻 白 ,好 Smad 型 自家 族 起 作 省 。 

3. 内 皮 素 ”内皮 素 的 基 内 和 下 所 表达 在 精 尿 病 串 者 
肾 组 织 中 均 明显 增加 . 受 体 亦 有 所 上 上调。 早期 表达 增加 为 
机 休 的 一 种 代 偿 机 制 . 主 要 是 对 抗 NO 的 扩 血 管 作用 。 洲 
后 主要 通过 促使 必 小 球 球 后 毛细 血管 收缩 :引起 小 管 - 间 质 
缺 血 损伤 :促使 肾 小 球 二 皮 细 胞 大 量 合 成 个 自 多 糖 . 致 使 基 
腊 增 硅 . 系 膜 区 扩张 :刺激 系 膜 细胞 合成 和 释放 TGF 
等 生长 因 邓 ;促进 肾 艇 质 产生 超 氧 离子 和 过 气 化 揽 等 .对 好 
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: 质 细胞 整合 系 
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4. 激 肽 及 前 列 腺 素 系统 “” 激 肽 系统 本 身 可 影响 肾 小 
球 血 流动 力学 ,糖尿 病 早期 的 高 滤 过 就 有 激 肽 系统 的 参与 。 
糖尿 病 早期 ,体内 组 激 肽 水 平 升 高 ,使 肾 小 球 毛 细 血 管内 皮 
细胞 释放 EDRF ,再 作用 于 血管 平滑 肌 ,使 其 扩张 。 激 肽 系 
统 还 可 通过 活化 磷脂 酶 A: 通 路 ,激活 前 列 腺 素 (PG) 系 统 ， 
特别 是 扩 血 管 的 PGE: ,发 挥 血管 舒张 作用 ,使 RPF 及 
GFR 增高 。PG 系统 也 参与 糖尿 病 的 高 滤 过 。PGI 可 明显 
降低 肾 血 管 阻力 , 致 RPF 增加 ;TXAs 相 对 收缩 出 球 小 动 
脉 ,使 PGC 升 高 。 精 尿 病 时 前 列 腺 素 的 激活 通过 以 下 几 条 
途径 :DAG-PKC 途径 激活 磷脂 酶 A; .使 花生 四 烯 酸 释 放 
增加 ;高 糖 本 身 可 直接 使 膜 结合 的 花生 四 烯 酸 释 放 增 加 ; 通 
过 Ang 卫 的 作用 ;通过 缓 激 肽 、 血 小 板 活化 因子 等 的 作用 。 
动物 实验 发 现 抑制 PG 合成 的 环 氢化 酶 抑制 药 可 明显 防止 
肾 小 球 高 滤 过 ,对 顶 防 DN 的 发 生起 一 定 作用 。 
(五 ) 遗传 因素 ”许多 证 据 表 明 遗 传 因素 在 DN 的 发 
病 中 起 重要 作用 :GODN 的 发 病 具 有 相当 高 的 家 族 聚 集 性 ， 
当 1 型 糖尿 病 患 者 有 兄弟 或 姐妹 趴 患 糖 尿 病 峭 病 时 .该 患 
者 出 现 糖尿 病 肾病 的 概率 将 超过 70%;@DN 与 家 族 性 高 
血压 \ 心 血管 疾病 密切 相关 ;@DM 患者 肾脏 累及 存在 种 族 
差异 性 ;@ 忠 DN 的 1 型 糖尿 病 患 者 红细胞 Na” -Li 交换 
及 白细胞 Na- -HH 交换 明显 增强 ,提示 存在 基因 过 度 表达 。 
:发 生 于 所 有 糖尿 疾患 者 , 巡 传 因素 在 决定 DN 易 
感性 方面 起 着 重要 作用 ,特别 是 基因 多 态 性 。 目 前 认为 糖 
录 病 肾病 是 一 个 多 基因 病 , 可 能 由 于 踪 传 异 质 性 或 个 体 研 
究 中 样本 和 其 相对 较 少 ,月 前 多 项 遗传 连锁 分 析 结果 之 间 仍 
存在 争议 。 例 如 ,部 分 研究 显示 ,ACE 基因 插入 或 缺失 多 
态 性 导致 D 等 位 基因 发 后 率 及 ACE 水 平 升 高 ,与 非 糖 尿 
病痛 腑 疾病 的 发 生 及 疾病 的 严重 程度 相关 。 同 样 的 ,部 分 
连锁 分 析 显 示 , 血管 紧张 素 原 及 血管 紧张 素 卫 受 体 1 
CAT) 基因 多 态 性 与 糖尿 病 的 发 生 密切 相关 。 禧 屎 病 内 皮 
功能 内 乱 与 血管 内 皮 一 氧化 氮 的 合成 受 损 有 关 , 有 连锁 分 
析 显 示 , 在 患 有 2 型 糙 尿 病 的 印第安 人 中 ,内 皮 型 一 氧化 抒 
合 酶 (eNOS) 的 基因 多 态 性 与 洽 脏 病变 的 发 生 相 关 . 部 分 此 
他 种 族人 群 糖尿 病 恰 病 的 连锁 分 析 同 样 证 实 了 eNOS 基因 
多 态 性 的 存在 。 部 分 研究 表明 , 找 脂 从 白玉 的 基因 多 仿 性 
与 糖尿 病 肾 病 的 发 病 倾 自 密 切 相关 。 除 此 以 外 .与 DN 发 
病 有 关 的 基因 还 包括 :晚期 梳 基 f 级 户 物 受 体 (RAGE) 
基因 .条 萄 类 载 体 Glutl 基因 、1 型 纤 深 酶 原 激 活 物 抑制 轩 
了 (PAL) 基因 、TGF-B 基因、 同型 半 胱 贫 酸 代谢 酶 业 中 基 
四 和 气 叶 酸 还 原 酶 基因 、 心 房 利 钠 肽 基因 、 调 解 活化 了 细胞 
表达 和 分 泌 的 欧 化 因子 (RANTES) 基 因 、 超 气 化 物 歧化 酶 
(SOD) 基 因 、 上 脂 蛋 白 上 脂肪 酶 (LPL) 基因 、 核 心 鼻 白 多 糙 攻 
生物 激活 受 体 Y(PPAR 
































































在 对 一 些 家 族 的 研究 结果 也 显示 .2 型 DN 的 发 生 利 某 些 
染色 体 上 的 基因 有 关 ( 如 18q22. 3-23)。 
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【临床 表现 与 分 期 】 

1 型 糖尿 病 患 者 的 发 病 时 间 比 较 确切 .自然 病程 进展 
更 为 典型 。2 型 糖尿 病 发 病 年 龄 相对 较 大 ,心血 管 死亡 风 
险 增加 ,合并 症 如 高 血压 、 动 脉 粥 样 硬化 性 心血 管 疾 病 、 肥 
胖 等 较 1 型 糖尿 病 相 对 较 多 。 既 往 Mogensen 根据 肾 小 球 
滤 过 率 (GFR) 、 尿 白 和 蛋白 排 汇率 (UAE) 以 及 肾脏 病理 学 的 
竺 点 将 1 型 糖尿 病 肾 损害 分 为 五 期 。 而 生前 多 数学 者 建议 
将 1 型 糖尿 病 肾病 的 进展 分 为 四 期 。 

1 期 :在 糖尿 病 相关 临床 表现 后 出 现 , 情 胜 血 流 基 及 肾 | 
小 球 滤 过 率 增加 近 50%% , 肾 小 球 及 肾 小 管 肥 大 。 偶 可 检测 | 
到 短暂 的 微量 白 蛋白 尿 , 尤 其 当 压力 、 强 体力 活动 、 伴 发 疾 
病 或 血糖 控制 不 佳 时 更 为 明显 。 高 血压 在 1 型 糖尿 病 早 
较 少 ,而 2 型 糖尿 病 起 病 初 就 较为 多 见 。 

期 : 约 30% 的 1 型 糖尿 病 患者 在 历经 10 年 左右 的 
病程 后 ,可 出 现 临 床 相对 静止 的 上 [期 ,3 :表现 为 微 最 
白 蛋 白 尿 (30mg/24h)。GFR 可 偏 高 或 在 正常 范围 内 。 
肾脏 病理 表现 为 肾 小 球 及 肾 小 管 林 底 膜 增 厚 . 系 膜 基质 增 
生 。 由 于 高 血压 本 身 也 可 导致 微量 白 鼻 白 屎 ,与 2 型 糖尿 
病 相 比 ,1 型 糖尿 病 患者 中 微量 白 蛋 白 尿 更 多 为 糖尿 病 肾 

下 期 :大 部 分 微量 白 绰 白 尿 患者 在 经 历 5~7 年 后 进入 
显 性 肾脏 病 时 期 ( 扑 期 ) ,通过 常规 的 屎 和 蛋白 试 红 可 检测 出 
蛋白 灰 ( 总 蛋白 之 500mg/24h) 及 大 量 白 蛋 折 尿 (这 300mg/ 
24h) 。1 型 糖尿 病 患 者 可 出 现 血 压 升 高 . 且 较 2 型 糖尿 病 
更 为 严重 。 

晴 活检 主要 表现 为 弥 混 吉 节 样 (KK-W 结 节 ?时 小 

和 K-W 结 节 是 进展 性 糖尿 病 肉 病 的 特征 性 兽 理 

25% 左 右 患 者 可 出 现 。 类 似 K-W 结 节 的 籽 小 

样 病变 也 可 见于 轻 链 沉积 病 、 淀 粉 样 变性 及 膜 增生 
性 懈 小 球 肾炎 下 型 。 糖 尿 病 肾病 的 另 一 特征 性 病理 改变 为 
| 放 的 小 动 

永 。 在 显 性 肾 胜 病 
密切 相关 .GFR 
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时 期 ,进展 性 小 管 间 质 纤维 化 与 凤 功 能 
开始 出 现下 降 . 但 让 沾 肌 本 水 平 仍 可 加 区 

下 期: 即 糖尿 病痛 病 晚 期 , 双 切 能 进行 性 下 降 乍 至 终 来 
病 。 患 者 表现 为 肾病 范围 内 得 白 尿 (3.5g 24h) 及 系 
统 性 高 血压 ,而 开 苔 小 球 炎 症 ( 红 细胞 管 型 ) 或 小 管 间 质 炎 
飞 或 站 细胞 管 型 ) 改 变 。 辟 星体 积 和 人 往 表现 为 与 
辟 功 能 不 全 程度 不 一 敏 的 增 大 。 

其 他 容 腑 并 发 症 :下 型 习 小 管 酸 中 亚 并 计生 备 症 在 糖 
尿 病 合 放 轻 -中 度 肾 功能 不 全 的 患者 中 
当 存在 容 基 不 是 :或 应 用 ACEL ARDBS、 受 体 
非 选择 性 CON2 非 省 体 药 : 和 
响 肾 过 -血管 紧张 未 
症 的 发 生 。 


糙 尿 病 患 首 并 发 尿 路 细菌 或 点 并 























药物 时 :让 注意 监测 预防 高 钊 和 


常见 ,出 现 肾 
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内 或 肾 周 脓肿 的 风险 也 较 高 。 单 侧 或 双 侧 肾 动 脉 狭 罕 在 2 
型 糖尿 病 中 更 常见 ,尤其 是 当 糖尿 病 患者 出 现 难以 控制 的 
高 血压 或 应 用 ACEI\ARB 后 出 现 血 清 肌 醋 快速 升 高 时 需 
考虑 到 该 并 发 症 可 能 。 其 他 导致 急性 肾 功 能 损伤 的 原因 包 
括 输 尿 管 梗阻 所 致 的 肾 乳头 坏死 \ 肾 乳头 脱落 、 膀 胱 自主 神 
经 病变 功能 失常 导致 的 尿 路 梗阻 及 造影 剂 介 导 的 急性 

管 坏 死 。 此 外 , 当 糖 尿 病 患者 合并 心 功能 不 全 或 容量 不 足 
因素 时 .如 胃 轻 瘫 所 致 的 呕吐 、 自 主神 经 病 所 致 的 腹 海 等 、 






也 可 出 现 肯 前 性 氮 质 血 症 或 急性 肾 小 管 坏死 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

对 于 1 型 糖尿 病 患者 在 发 病 后 5 年 ,而 2 型 糖尿 病 患 
者 在 确诊 的 同时 就 应 注意 糖尿 病痛 脏 损 伤 存在 的 可 能 。 临 
性 细致 的 筛 查 , 筛 查 的 指标 主要 依靠 任意 时 间 
点 屎 中 白 蛋白 与 肌 醋 的 比值 CACRmgyg) ,以 及 由 血清 肌 醋 
获得 的 eGFR 值 。 如 果 ACR 之 300mg/g 诊断 为 大 量 白 蛋 
白 尿 (macroalbuminuria); ACR 在 30 一 300mg/g 之 间 为 微 









芷 自 继 和 白 尿 (microalbuminuria)。 这 两 种 程度 的 白 价 白 尿 
者 与 肾 胜 病变 的 进展 有 着 密切 的 关系 。 

3 一 6 个 月 内 至 少 2 次 ACR 异常 就 应 考虑 诊断 。 对 于 
入 屎 病 的 患者 ,如 果 存 在 下 列 问 题 应 考虑 DKD: 人 @@ 出 现 大 
基 四 焉 白灰 :; 包 微 大白 蛋白 屎 , 伴 有 室 尿 病 视网膜 腿 底 病 
1 型 糖尿 病 患 者 ,发 病 后 10 年 出 现 微 量 白 鼻 白 尿 。 
刺 病 理 检查 可 明确 最 后 诊断 。 


如 果 出 现下 列 情况 , 虽 明确 的 糖尿 病史 .也 应 注意 


















视网膜 和 


尿 或 烙 上 


) 快 速 增多 的 蛋白 
C 流 镜 俭 见 多 形 
状 和 体征 ;首次 应 用 
;个 月 内 GFR 下降 二 30%% ;名 24 小 时 
) = 输 有 非 糖 尿 病 的 虹 胜 病史 。 必 要 时 应 
肯 和 确诊 断 。 
竹 尿 病 肾 | 
吕 岂 导 敏 的 性 脏 改 变 、 


A 








和 唱 现 明显 血尿 时 、 
让 、 倪 疫 复 合 物 介 导 
或 其 他 药物 愉 查 时 ,应 特 
作 切 能 不 全 的 问题 





〖 治 疗 了 
独 尿 痢 肾 腑 疾病 的 治疗 .HI 面向 无 特效 的 措施 .主要 强 













亩 让 . 几 机 此 质 代谢 六 
措施 : 凡 芒 让 进一步 必 近 沉 
的 侧重 点 有 所 不 癌 ”对 于 儿童 .下 少年 , 钊 好 、 老 年 人 等 特 
你 人 几 的 短 展 病 患 潭 循 “ 肯 入 赂 的 处 理 原则 的 基础 
[建议 也 臧 采 取 一 些 方案， 例如 ,对 于 第 产 

的 要 原 炳 是 者 ,多 


















后 ,一 旦 出 现 停经 或 者 妊娠 试验 阳性 后 ,应 当 马 上 停止 该 类 
药物 的 使 用 。 此 外 ,对 于 这 类 患者 ,如 果 临 床 需要 药物 控制 
血糖 , 则 建议 使 用 胰岛 求治 疗 。 

(一 ) 控制 血糖 ”严格 的 血糖 控制 可 能 无 法 阻止 1 型 
展 至 大 基 和 白垩 白 尿 .但 却 能 够 预防 其 他 微血管 并 
发 症 的 发 生 , 如 视网膜 病变 周围 神 经 病变 时 也 能 延 
缓 1 型 及 2 型 本 尿 病 患 者 肾脏 病变 的 进展 。 且 前 认为 糖尿 
病 治疗 的 靶 目 标 值 为 空腹 血糖 3.9 一 7. 2mmol/I, 随 机 血 
糖 去 10.0mmol/L, 糙 化 血红 蛋白 (HbAlc)<7 兴 。DKD 发 
展 到 肾 功 能 明显 减退 时 , 常 易 有 低 血 糙 发 生 . 因 此 在 控制 血 
裙 时 应 予 注意 。 

严格 的 血糖 控 

































通过 饮食 治疗 、 降 禧 药物 及 胰 态 
素 的 合理 应 用 。 临 床 常用 的 口服 降 糖 药物 包括 : 磺 逐 其、 
版 类 喀 唑 烧 二 副 类 、ec 往 欧 糖 蔡 栈 卸 制 药 等 。 其 中 磺 胖 类 
具有 促进 器 泌 的 作用 ,临床 常用 的 有 格 询 本 腺 ( 优 降 
糖 ). 格 列 齐 特 ( 达 美 康 )、 格 列 唾 并 (要 适 平 入 属 询 吡 唆 ( 交 
















吡 达 ) 等 。 减少 胰岛 表 抵 抗 的 药物 包括 双 且 类 (如 二 申 双 
胀 ) 及 只 唑 烧 二 珊 类 (如 罗 格 列 酮 吡 格 列 酮 )。e 倘 第 糖 友 
苗 抑 制药 能 抑制 肠 道 精 吸 收 ,常用 的 有 阿 卡 波 楼 ( 拜 糖 平 ) 











及 伏 格 列 波 糖 ( 倍 欣 ) 等 。 胰 岛 未 按 作用 快慢 向 司 分 
为 超速 效 、 速 效 、 中 效 、 长 效 和 项 混 胰 总 素 。 对 于 对 功能 下 
的 功能 、 备 糖 增 
当 出 现 肾 功能 噶 芝 
日 较 少 经 肾 排 油 的 
j 所 有 的 口服 降 粮 
全 疗 个 仪 具 有 减 


总 B 细 






商 的 特点 以 及 是 否 存 在 肥胖 来 选 
时 , 避 弦 使 用 磺 服 类 和 双 县 类 药物 





乔 良 好 的 部 分 患者 回 冬 会 发 
I 胞 糖 代 
: 粮 展 病 
别人 们 的 


Pp 观察 到 血糖 的 


临床 研究 
生 DN .并进 
澳 调 控 基 因 背 其 上 可 能 在 在 一 定 的 差异 。 
治疗 中 有 咒 细胞 移植 和 下 细胞 移植 起 米 ， 
关注 。 

(二 ) 控制 血压 “与 尚 术 出 现 大 旺 白 线 丫 展 的 巧 者 
比 、 理 息 的 血 野 控制 更 能 延缓 糖 恨 病 形 疯 患 省 司 闻 的 闻 
上 竹 , 对 主 末 进入 肾脏 榨 代 治疗 的 糖尿 病痛 病 愚 者, 血 正 控 
制 日 标 值 在 130 80mmHg 以 下 。 控 制 商 血 庄 一 股 许 选 
ACEI 或 ARB 制剂 .4 eGFR=-20ml Cmin。1.73n7 ) 应 
停 用 。 对 于 工 型 及 2 型 精 尿 病 中 着 ,ACEI 及 ARB 除了 能 
饮 降 低 系 统 血 永 外 .还 可 带 i 《 迁 缓 肾病 进展 的 次 祖 ， 
ACEI 及 ARH 的 联合 应用 可 能 更 进一步 地 强化 降下 下 展 
的 效果 ACEI 的 降 全 自 尿 作 用 在 不 辐 的 感 者 关内 很 大， 
其 内 在 原因 可 能 与 ACEI 的 基因 多 态 性 相关 ,在 1D 型 姑 作 
下降 19 各 ,市 DD 型 反而 增加 芭 9 儿 。 因 此 :对 于 DD 型 ， 
避 旬 是 得 其 RAS 的 治疗 j 和 包括 睦 号 


钊 . 疹 小 球 泪 过 率 的 能 合 诈 下 并 于 
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中 ,尤其 是 第 1 周 时 要 密切 监测 患者 肾 功能 .血清 钾 及 血 容 需求。 
熏 的 变化 ,对 伴 有 肾 动 脉 狭 论 的 患者 要 愤 用 和 禁用 。 (六 ) 治疗 并 发 症 ” 终 未 期 的 患者 .常常 合并 高 血压 、 

若 血 压 控 制 仍 未 达标 ,可 加 用 其 他 降 压 药 ,如 利尿 药 、 动脉 粥 样 硬化 ` 心 脑 血 管 并 发 症 、 其 他 微血管 病 、 神 经 病变 
心 胜 选择 性 B 受 体 阻 滞 药 ,< 受 体 阻 沾 药 , 非 二 氨 吡 啶 类 钙 。 和 营养 不 良 ,而 这 些 患 者 的 远 期 存活 率 明 显 低 于 非 糖 尿 病 
持 抗 药 (CCB) 等 。 尺 管 二 气 吡 啶 类 CCB 可 能 增加 肾 小 球 肾病 患者 。 因 此 ,应 强调 积极 预防 和 治疗 并 发 症 .保护 籽 
毛细 血管 内 压力 ,但 控制 全 身 血压 仍 是 治疗 的 根本 ,因此 ， 功能。 
二 氨 吡 啶 及 非 二 所 吡啶 类 CCB 均 可 有 效 地 用 于 非 加 速 性 (七 ) 肾脏 替代 治疗 ” 当 糖 尿 病 患者 接近 终 未 期 肾 衰 
肾脏 损伤 的 患者 高 血压 治疗 。 利 尿 药 和 ACEI 或 ARB 联 竭 时 ,处 理 原则 与 非 糖尿 病 肾脏 疾病 患者 类 似 。 洁 在 肾脏 
合 应 用 不 仅 隆 压 效果 好 ,还 可 以 提 商 ACEI/ARB 降 尿 蛋白 病 医 师 的 诊治 观察 下 ,开始 制订 合适 的 透析 计划 。 通 常情 _ 
作用 。 由 于 现在 使 用 的 是 小 剂量 利尿 药 . 因 此 对 糖 代谢 的 。 况 下 , 当 GFR<15ml/(min 。1.73m:) 时 需 开 始 透 析 治 疗 。| / 
影响 不 大 。 小 剂量 8B 受 体 阻 沾 药 并 不 影响 体重 ,也 不 会 产 ”对 于 合并 容量 依赖 性 高 血压 ,或 保守 治疗 难以 控制 的 高 钾 ， 
生 高 胰岛 素 血 症 , 反 而 具有 长 期 保护 心脏 、 避 免 心 血管 事件 血 症 ,或 尿 
的 发 生 , 尤 其 能 降低 心肌 梗死 患者 死亡 率 的 作用 。 因 此 : 当 ”的 糖尿 病 患 者 ,往往 震 要 早期 开始 透 
合并 劳力 型 心绞痛、 陈旧 性 心肌 标 死 时 可 首选 B 受 体 阻 断 和 痛 脏 蔡 代 治疗 包括 血液 透析 、 噶 膜 透 析 和 肾 移 植 。 
药 。 另 外 ,其 他 降 压 药物 如 a 受 体 阻 沾 药 、 可 乐 定 等 在 降 ”和 禧 永 病 肉 病 占 肾 移植 
压 效果 不 佳 时 也 可 考虑 , 需 注 意 体 位 性 低 血压 等 前 

(三 ) 调节 脂 代 谢 异 常 ” 此 代谢 异常 是 糖尿 病 的 一 个 
临床 表现 , 调 脂 治疗 对 肾脏 具有 重要 的 保护 作用 。 目 和 而 认 
为 没有 合并 心血 管 疾 病 的 糖尿 病 患 者 ,LDL-C 的 目标 应 二 
2.6mmol/l; 合 并 心血 管 疾病 的 糖尿 病 患者 ,LDL-C 一 到 明显 提 
1. 8mmol/1。 如 朵 已 给 予 最 大 耐 受 剂 遇 他汀 类 降 脂 药 . 代 ( 八 ) 治疗 前 景 近 4 
没有 达到 工 述 治疗 是 标 .LLDL 比 基 线 降低 约 30 只 一 4 只 是 狐 肾 及 疾病 治疗 邯 点 的 新 药物 ,这 些 药 物 可 能 具有 很 好 的 
一 个 蔡 代 上 前 标 。 此 外 ,其 他 指标 的 治疗 日 标 为 : TG 二 六 如 改善 痛 小 球 通 透 性 的 舒 洛 地 特 (sulo 
.7mmoll, 男性 HDLC 达 1.0mmoll 女 性 HDL-C 二 化 的 紫 非 尼 酮 (pirfenidone) ;重组 的 TGF-B 
.3mmol/1。 但 是 ,他 汀 物 控 制 LDL-C 达标 仍 是 首要 nced glycation end 
选择 。 对 于 2 型 狂 屎 轩 此 血液 透析 患者 :如 果 临 床 无 products'AGES) 扣 制药 帮 受 体 (RAGE) 阻 断 药 : 盘 白 激 了 酶 
特定 的 心血 管 方面 的 治疗 指 征 ,不 予 他 汀 类 药物 清 疗 ;妊娠 CCprotein kinase C PKRC) 抑 制药 ;PPARY 激动 药 ; 肠 促 峡 
妇 间 禁用 他 汀 类 药物 治 闻 。 芒 素 (incretin) ;选择 性 内 皮 来 受 体 捕 抗 药 (ETARA) 和 和 p38 
(四 ) 控制 蛋 自 尿 “ 令 究 已 经 证 实 如 果 能 够 减少 尿 自 E :。 但 确切 效果 有 待 观察 、 
蛋白 的 排泄 水 仅 有 利于 延缓 DRD 的 进程 , 问 时 可 以 改善 
t 磊 后 。 白 蛋白 屎 的 减少 是 DKD 治疗 的 半月 标 之 一 ,内 
此 ACEI 和 ARB 可 作为 减少 午 白 尿 , 保 护 习 功能 的 首选 药 
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析 治 疗 。 可 供 选择 的 
到 。 



















来 应 用 相关 并 发 症 .使 得 患 省 的 生活 质量 得 
然而 .所 有 移植 手段 均 受 到 融 官 米 源 的 限制 。 
:来 研制 生产 了 一 系列 针对 糖尿 
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【预后 】 了 


















物 。DKD 指南 推荐 对 于 正常 血 卜 的 糖尿 病 患 者 , 敬 已 经 存 DKD 外 糖 展 首 黔 者 的 一 个 严重 的 并 发 症 
在 大 后 向 惟 白 屎 ,应 尽 星 尽快 应 用 ACEI 和 (或 YARB 类 药 作 。 味 啊 其 预后 的 | 主要 包括 竟 传 ,种 族 兰 异 、 往 屎 病 的 


物 , 若 存 在 微星 让 省 自 尿 -也 推荐 使 用 ACEI 和 (或 )ARB。 类 出、 集 让 尿 的 程度 高 血压 、 租 糖 控制 ,高 血脂 .以 及 患 珍 
(五 ) 生活 方式 的 调整 ” 糙 展 病 串 者 生活 方式 的 日 我 ”合并 出 现 的 动脉 踢 样 硬化 .眼底 病变 等 的 才 重 性 其 他 如 
讽 整 是 颇具 挑 成 性 的 ,原因 在 于 糖尿 病 清 疗 县 有 密集 性 。 峡 总 索 血 症 、 血 小 概 涌 焦 功 能 异常 也 是 重 归 


通过 健康 了 教改 善 和 维持 ”的 独立 危险 内 索 。 近 年 证 实 鹃 烟 对 DKD 也是 一 个 危险 


















健康 的 生活 方式 ,同时 应 泊 注 重 行为 上 预 的 多 元 涌 疗 ,其 中 因素 。 


包括 :和 类 的 监测 和 控制 .在 虔 的 达标 、 营 养 的 摄 入 .成 烟 、 是 者 宕 定期 门诊 随访 .在 最 初 治疗 的 6 个 月 内 每 月 移 
适宜 的 体 站 利川 药 的 依从 性 诊 | 次 .此 后 根据 病情 变 化 3~5 个 月 随访 工 次 。 在 门诊 随 






BMI 的 目标 访 期 间 寡 定居 监测 血压 、 生 烛 、 展 答 、 和 看管 规 自生 化 
站 治疗 可 能 延 标 : 以 评 佑 亲人 交 和 治疗 前 不 良友 应 


| 


得 碌 独 串 者 应 严格 控制 体重 .防治 肥胖 
人 控制 在 18. 5 一 2 9kgoim 之 内 。 适 宜 间 
级 性 脏 损 伤 的 进 是 ,对 于 性 功能 正常 和 GER 下 隆 的 糖 不 病 















出 者, 蛋 让 质 报 取 是 分 别 为 0.8 一 Log (kg 。 山 和 .6 一 参考 文献 
0.8gACkg* 由 尽管 更 述 一步 的 饮食 代目 控 制 避 能 助 二 1 中华 [ 峰 ,中国 2 型 祥 绿 病 防 济 指 南 42 1 
殖 缓 补 灰 交尾 病 的 进展- 伍 也 应 同时 芬 感 患 上 的 个 体 党 养 年 晤 ) 中 国 搞 R220 sd Hz, 


由 轻 次 导致 厌食 .营养 不 良 或 难 治 性 呕吐 一 一 一 
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第 九 告 ” 肝 肾 综 合 征 


李 铭 新 ”都 传 明 
肝 肾 综合 征 (hepatorenal syndrome， HRS) 是 严重 肝病 





忠 者 发 生 的 急性 肾 衰竭 ,肾脏 病理 改变 轻微 ,无 忽 = 性 小 管 
坏死 表现 。 如 果 将 患者 的 肾脏 移 植 给 无 肝 硬 化 患者 ,移植 
肾 可 发 挥 正常 功能 , 当 肝 衰竭 改善 或 肝 移 植 后 ,本 病 又 可 逆 
转 。 用 肾 综合 征 是 重症 肝病 的 严重 并 发 症 ,一 日 发 和 
困难 , 存 ; 


治疗 
综合 征 的 发 病 率 






。 存 活 1 年 和 5 年 的 肝 硬 化 腹水 患者 肛 肾 
分 别 为 18 欠 和 39 。 





〖 病 因 与 发 病 机 制 】 
用 性 综合 征 常见 于 病 玫 性 肝炎 酒精 性 肝 类 、 诛 发 和 级 
性 肝 六 ,妊娠 脂肪 肝 等 各 种 类 型 肝病 所 引起 的 上 硬化 、 果 

: 玫 功 能 误 竟 的 晚期 。 原 发 性 胆 计 性 于 厂 化 起 者 





痢 少 有 肝 
最 综合 征 , 斤 水 与 钠 游 留 也 少 ,这 与 有 趟 的 利 钠 、 避 血管 六 


张 作 用 有 关 。 所 有 上 肝 痛 综合 征 患者 都 有 腹水 , 伴 有 -一生 
度 的 门 脉 高 压 、 黄 章 以 及 低 熏 记 血 症 。 

大 盟 放 腹水 .消化 道 出 血 ` 外 科 手 术 后 .感染 
要 汤 因 ,但 部 分 患 省 ( 约 1/3) 巨 明确 诱因 。 过 上 度 利 屎 可 引 
起 钴 质 血 症 , 常 见于 没有 水 肿 的 股 水 患者 ,停止 利尿 补充 容 
是 后 会 好 转 , 这 与 肝 肾 综合 征 不 同 ， 

为 脏 扯 乱 的 扩张 在 盱 肾 综合 入 的 发 病 机 制 中 起 主 


用 。 内脏 血管 扩张 部 分 原因 与 一 氢化 揪 过 多 有 关 ， 患 阁 全 





























身 血 管 阻力 下 降 、 心 排 血便 增加 ， 但 是 肾 血 管 与 下 肢 血 管 阻 
力 增 加 ,部 分 原因 是 低 血压 引起 的 血管 收缩 系统 如 肾 素 - 血 
管 紧张 素 系统 .交感 神经 系统 兴奋 ,这 是 肾脏 为 了 代 偿 动脉 
循环 极度 充盈 不 足 发 生 的 一 种 自身 稳定 反应 。 在 疾病 的 旱 
期 ,为 维持 肾脏 的 消 .肾脏 大 量 合成 舒 血管 物质 (主要 是 
前 列 腺 素 ) 。 随 着 疾病 的 进展 . 极 度 的 动脉 充 组 低下 ,刺激 
血管 收缩 系统 最 大 限度 的 被 激活 ， 而 此 时 肾脏 舒 血 管 物质 
合成 却 逐 渐 减 少 ,不 是 以 维持 必要 的 肾脏 灌注 。 We 
又 可 进一步 刺激 近 肾 小 球 劳 器 血管 紧张 素 工 合成 增加 。， 错 
内 腺 芽 和 内 上 色素 合成 也 增加 ， 腺 将 不 仅 是 缩 血管 物质 ,还 能 
增强 血管 紧张 素 的 缩 血管 作用 , 报 后 导致 GFR 显著 下 降 ， 


下 条 


















发 展 成 肝 肾 综合 征 。 Pe 
鸟 贷 加 :到 是 -种 抗 利尿 激素 的 类 似 物 ,可 选择 性 地 


= 生 , 增 加 





收缩 内 脏 血管 ,从 而 高 平均 动脉 压 、 降 低 肾 烷 ee 
肾 血 流 与 肾 小 球 滤 过 率 、. 增 加 尿 量 与 尿 钠 排泄 ' 芭 证 了 。 
血管 扩张 在 肝 肾 综合 征 发 病 中 的 作用 。 
体 分 流 术 ,可 降低 肝 内 压力 ， 从 而 降低 肝 肾 综合 征 发 生 某 ， 
ps 4 攻 的 肾 功 能 。 

po ee 比值 增高 也 被 认为 参与 了 夺 闪 综合 
征 的 发 病 机 制 。 有 研究 发 现 : 证 硬 化 腹水 患 党 民 poy 
( _ 种 花生 四 燃 酸 代谢 产物 ) 排 浊 增 加 与 籽 血 浆 流 量 降 低 
es 尚 有 待 证 明 的 引起 肾 血 管 收 缩 的 因 环 包 掺 |， 次 
素 ( 肝 功能 衰竭 时 清除 减少 人 内 皮 索 、 假 人 神 经 明 大 
放 . 肾 交感 张力 增加 ( 源 于 肝 实 民力 增加 后 肝 肾 反射 波 


Ys 








【临床 表现 】 a 

证 性 综合 征 主要 表现 是 屎 恒 减 少 , 但 大 光合 天 有 
显著 的 少 尿 与 无 尿 发 生 在 弦 亡 前 数目。 髓 
天 增加 pmol/1.(0. 1mg/ dl). 
、 员 醋 水 








400ml 的 尿 量 
肌 醋 逐日 组 
有 时 这 个 过 程 会 停止 其 


平 不 能 准确 反映 上 








管 坏死 不 同 , 肝 肾 综合 征 患 者 星 及 . 
1 渗透 压 盖 1.5. 尿 钠 地 
常 低 于 10mmol/1。 尿 贷 自 阴性 或 微 是 ,万 沉 流下 第 或 有 
-白细胞 .透明 、 颗 粒 管 型 或 肾 小 管 细胞 管 型 。 吓 - 
常 有 稀释 性 低 钠 血 症 ,这 和 精 所 酸 加 压 素 分 泌 增 乡 有 六， 















> 1 
少 









加 有 压 索 

1 着 出 现 

由 了 着 肾 功 能 的 恶化 而 庄重 。 内 此 ,如 昌 下 硬化 患 首 呈 2 

痛 训 油 , 但 血 销 浓度 正常 , 则 楼 排除 其 他 原因 后 才能 考虑 为 
用 时 综合 征 。 

于 时 综 合 征 患 着 存在 严重 人 








ae La 所 
心血 管 功能 异常 .主要 表 夫 

















为 全 身 的 看 管 阻 万 明显 下 降 、. 动 脉 夸 降低 ,但 由 于 绝 大 多 数 
患 痊 心 排 身世 增加 ,因此 得 以 均 动 脉 卜 在 7omml 





左右 ， 尽管 盱 水 肿 是 非 肝 病 往 籽 识 竟 时 的 常见 并 发 症 , 但 
用 肾 综合 征 患 者 很 少 健 有 肺 水 必 








第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 





严重 的 细菌 性 感染 ,尤其 是 败血症 、 自 发 性 细菌 性 腹膜 
炎 和 肺炎 是 肝 肾 综合 征 患 者 的 常见 并 发 症 .也 是 导致 死亡 
的 主要 原因 。 

根据 肝 肾 综合 征 发 生 的 可 能 机 制 .进展 速度 和 预后 的 
不 同 ,可 以 分 成 两 型 。 

I 型 :定义 为 在 不 到 2 周 的 时 间 里 血 肌 醋 增 加 20% 且 
超过 221pmol/L; 肌 醋 清 除 率 降低 50% 且 低 于 20ml/min。 
该 型 发 生 多 与 一 些 加 速 疾病 进展 的 因素 有 关 , 如 胃 肠 道 出 
血 . 大 于 术 、 急 性 肝炎 重 装 于 肝 硬 化 等 。 自 发 性 细菌 性 腹膜 
炎 是 肝 硬化 患者 肾 功能 进一步 损害 的 一 个 常见 原因 ,有 
30% 可 进展 为 I 型 肝 肾 综合 征 。 工 型 死亡 率 高 ,是 肝 硬化 
患者 中 预后 最 差 的 并 发 症 之 一 ,治疗 存活 率 二 10%, 平 均 生 
存 时 间 2 周 。 

开 型 :患者 循环 功能 不 全 相对 稳定 。 肾 功能 轻 度 ,稳定 
下 降 ,SCr 低 于 221jmol/I, 平 均 在 178umolL。 开 型 多 发 
生 于 尚 有 一 定 肝 功能 储备 的 肝 硬 化 患者 ,以 出 现 利尿 药 抵 
抗 的 瑞 固 性 腹水 为 特征 。 生 存 时 间 较 工 型 长 ,平均 约 6 
个 月 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

目前 尚 没有 特异 性 的 方法 可 以 用 来 明确 诊断 肝 肾 综合 
征 ,国际 腹水 学 会 制定 的 新 的 标准 包括 ; 

主要 标准 : DGFR 下 降 , 血 肌 栈 达 132. 6pmol/1, 或 内 
生 肌 酥 消除 率 委 40ml/min;@ 没 有 休克 ,持续 存 在 的 细菌 
感染 .体液 丢失 和 肾 毒 性 药物 的 使 用 ;@ 停 用 利尿 药 、 扩 容 
后 (静脉 输 注 等 渗 盐 水 1500mDD) 不 出 现 兴 功能 的 持续 好 转 
( 血 肌 本 下 降 到 132. 6pmol/l 以 下 ,或 内 生 肌 斌 清除 率 增加 
到 40ml/min 以 上 )。 旬 24 小 时 尿 和 蛋白 志 500mg， 没有 梗阻 
性 肾病 或 肾 实 质 病变 的 超声 证 据 。 

附加 标准 :四 尿 量 委 500ml/d; 加 尿 钠 受 10mnmol/L; 
@ 尿 渗透 计 二 血 渗透 压 ;@ 尿 红细胞 二 50/HP;@ 血 钠 二 
130mmol/L.。 

各 类 肝病 、 肝 硬化 患者 出 现 GFR 下 降 , 还 要 除外 其 他 
原因 引起 的 肾 衰 竭 ,如 容 盘 不 足 引 起 的 籽 前 性 
病毒 性 肝炎 相关 性 肾 小 球 肾炎 急性 肾 小 管 坏死 等 。 

肾 前 性 急性 肾 衰 竟 临 床 表现 和 尿 常 规 异常 与 时 肾 综合 
征 相似 ,但 扩容 后 ,将 功能 可 迅速 恢复 ,而 后 者 肾 功 能 常 无 
明显 改变 。 如 果 患 者 24 小 时 屎 蛋白 基 较 多 ,出现 血尿 .或 
了 超 提示 肾脏 回声 异常 ,需要 高 度 怀疑 肾 小 球 疾病 , 需 行 肾 
穿刺 明确 。 

目前 仍 不 清楚 肝 彤 综合 征 持续 存在 的 肾 缺 血 是 耕 会 3 
起 急性 晴 / 。 而 肝 硬 化 患者 使 用 非 食 体 类 抗 炎 药 、 
所 基 糖 背 类 抗生素 和 造影 判 等 肾 毒 性 药物 ,发 生 低 血 容 盟 
或 败血症 性 休克 后 邦 很 容易 发 生 急性 肾 小 管 坏死 , 尿 钠 浓 
度 下 降 ( 二 10mmol/I) 并 不 能 作为 鉴别 的 主要 标准 .必要 时 
还 要 进行 尿 钠 排 池 分 数 的 计算 。 



























【预防 和 治疗 】 

肝 肾 综合 征 临 床 过 程 凶 险 ,死亡 率 高 ,预防 它 的 发 生 有 
重要 的 现实 意义 。 包 括 : 保 护 肝 功能 :防止 出 现 恶化 ;防止 
和 纠正 能 引起 肝 肾 综合 征 的 诱因 .如 避免 大 量 使 用 利尿 药 、 
放 腹 水 ,积极 处 理 消化 道 出 血 ,控制 肝 性 脑病 ,治疗 感染 , 纠 
正 水 、 电 解 质 、 酸 碱 平衡 亲 乱 。 尤 其 是 对 和 白 发 性 细菌 性 腹膜 
炎 的 治疗 更 为 重要 , 现 主张 积极 抗 感染 的 同时 ,静脉 大 量 输 
注 白 蛋白 (诊断 初 给 予 1. 5g/kg,48 小 时 后 1g/kg) .其 主要 





作用 是 防止 感染 期 间 动脉 充盈 不 足 和 随后 的 缩 血 管 系统 的 | 


激活 。 站 
在 疾病 的 早期 静脉 使 用 抗 交感 药物 可 乐 定 可 以 通过 降 “ 
低 肾 脏 交感 张力 提高 25% 的 肾 小 球 滤 过 率 , 但 是 用 口服 药 
维持 时 ,尽管 交感 活性 降低 , 却 无 此 疗效 。 

有 越 来 越 多 的 证 据 显 示 米 多 君 (midodrine, 肾上腺 素 
a! 受 体 激 动 药 ) 与 奥 曲 肽 (octreotide, 生 长 抑 素 类 似 物 ) 联 合 
疗法 高 效 、 安 全 ,因而 被 推荐 使 用 。 米 多 君 是 全 身 血管 收缩 
剂 , 奥 曲 肽 能 抑制 内 源 性 血管 扩张 因子 的 释放 。 但 是 单 用 
奥 曲 肽 无 效 。 联 合 疗法 的 药物 剂量 滴定 到 平均 动脉 压 增加 
至 少 15mmHg, 这 时 米 多 君 的 剂量 常 为 (7. 5 一 12. 5mg, 每 
日 3 次 ), 奥 曲 肽 的 剂 显 常 为 (100 一 200pg, 每 日 3 次 ). 常 各 
要 连续 3 天 或 更 多 时 间 联 用 白 蛋 白 ( 每 天 50g) 。 

血管 加 压 素 类 似 物 也 有 数据 显示 有 效 ,但 尚未 被 推荐 使 
用 。 乌 氨 加 压 素 (ormipressin) 与 特 利 加 庄 素 (terlipressin) 能 
减轻 内 胜 血 管 扩 张 。 在 用 白 蛋 白 扩 容 的 时 候 用 乌 氨 加 压 素 
可 以 增加 肾 小 球 滤 过 率 ,但 是 这 个 药物 本 身 可 引起 缺 血 。 
特 利加 压 素 作 用 类 似 , 但 尚未 明确 特 利加 压 索引 起 缺 血 的 
副作用 是 否 低 于 鸟 多 加 压 素 。 

在 肝 晴 综合 征 患 者 中 应 用 经 颈 葛 脉 肝 内 门 体 分 流 术 
(transjugular intrahepatic portosystemic shunt,TIPS) 的 经 
验 并 不 多 ,有 限 的 病例 数 显示 TIPS 的 远 期 疗效 可 以 改善 
肾 功 能 ,延长 存活 时 间 。 但 是 多 数 肝 肾 综合 征 串 者 病情 已 
不 能 耐 受 此 类 手术 。 

腹腔 -静脉 短路 (peritoneovenous shunt) 可 以 改善 全 号 
的 血 流动 力学 ,改善 肾 功 能 ,但 是 并 发 症 多 且 末 能 提高 存活 
率 , 限 制 了 它 的 应 用 。 

透析 治疗 有 益 于 等 待 肝 移 植 或 可 逆 性 时 病 的 肝 
征 患 者 。 由 于 血 流动 力学 不 稳定 .患者 常 只 能 耐 受 缓 忆 而 
连续 的 肾脏 替代 疗法 。 

肝 肾 综合 征 的 完全 闭 转 只 有 接受 肝 移 植 或 肝病 恢复 。 
有 不 少 接受 透析 治疗 的 肝 肾 综合 征 患 者 在 肝 移 植 后 肾 功能 
得 以 恢复 。 
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第 十 节 异常 球 蛋 白 
血 症 肾脏 损害 

李 铭 新 ” 施 传 明 

异常 球 蛋白 血 症 是 指 由 浆 细胞 及 其 前 体 B 淋巴 细胞 

异常 恶性 增生 ,分 泌 大 量 均一 性 的 异常 免疫 球 蛋 白 , 使 血 中 

出 现 过 量 的 单 克 隆 免 疫 球 蛋 白 或 其 重 链 和 轻 链 (M 蛋白 ) 

而 引起 的 一 组 疾病 。 最 常见 的 是 由 游离 轻 链 所 组 成 的 本 - 

周 蛋 白 。 这 组 疾病 包括 多 发 性 骨 锯 痛 、 巨 球 蛋 白 血 症 、 重 链 

病 , 轻 链 病 , 冷 球 蛋 白 血 症 及 意义 不 明 的 单 克 隆 免 疫 球 蛋白 

病 等 。 本 节 介 绍 后 四 种 病 的 肾 损害 ,多 发 性 骨 揣 瘤 肾 损害 
详 见 本 章 第 十 一 节 。 





一 、 巨 球 蛋 白 血 症 肾 损害 


巨 球 蛋白 血 症 (Waldenstrom macroglobulinemia, WMD) 多 
见于 50 岁 以 上 的 男性 患者 。 患 者 骨 移 内 浆 细 胞 样 淋 巴 细 
胞 异常 增生 .产生 大 盘 单 克隆 IgM 球 慢 白 , 临 床 表现 为 贫 
血 、 出 血 倾向 , 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 和 与 IgM 增多 .高 黏 滞 
综合 征 有 关 的 症状 。 巨 球 蛋 白 血 症 的 肾脏 并 发 症 没有 肯 
锯 瘤 常见 ,但 是 高 钙 血 症 和 本 - 周 蛋 白 的 发 生 较 上 骨髓 阁 
严重 。 

(一 ) 肾 损 害 的 原因 “ 巨 球 蛋白 血 症 ! 
肾脏 淋巴 样 细胞 浸润 ;名 
血栓 形成 ;名 淀粉 样 变 ,z 








害 的 原因 有 : 
车 滞 血 症 , 展 小 球 毛 细 血 管内 
淀粉 样 变 的 发 多 发 性 
疝 , 约 占 20%% ,本 病 引 过 的 肾病 综合 征 多 因 单 克 
隆 巨 球 焉 自 籽 及 沉积 引起 淀粉 样 病变 所 敏 。 

(二 ) 肾脏 病理 IgM 在 肾 小 球 毛细 血管 内 沉积 为 本 
病 的 特异 性 改变 。 其 他 小 球 病变 包括 将 小 球 基底 谍 增 厚 、 
结 节 性 小 球 便 化 。 痛 小 管 问 质 、 血 管 损害 以 淋巴 细胞 , 浆 细 
胞 问 质 泌 润 为 常 匈 。 小 血管 腔 内 可 有 淀粉 样 物质 ,也 可 见 
IgM 透明 血栓 。 

(三 ) 肾脏 表现 ”半数 以 上 病例 表现 为 非 选择 性 蛋白 
有 典 : 多 二 2g/24h。 血 屎 少见 。 少数 患者 表现 为 虹 六 
队 样 笃 。 识 血压 大 多 无 或 轻 度 。 肾 亡 竭 不 多 见 。 
归 。 肛 水 时 易 导 致 急性 肾 切 竟 。 

(四 ) 治疗 主要 是 减低 血浆 户 球 蛋白 浓度 即 高 黏 沾 
所 症 。 月 前 多 采用 定期 血浆 咒 换 .免疫 吸附 和 化 疗 药物 联 
会 消 疗 ， 人 研究 显 天 激 泰 治疗 联合 血浆 喧 换 可 以 胡 显 减少 库 

:于 . 显 着 降低 屎 全 门 起 ， 目 前 使 用 友 膜 血浆 
入 单 腊 可 以 减少 户 彝 白 和 血 制 唱 的 应 用 ,而 效果 
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二 、 轻 链 .肾病 


轻 链 沉 积 病 也 属于 淋 巴 浆 细胞 异常 增生 性 疾病 ,肾脏 
是 该 病 最 常 累及 的 脏 器 ,其 次 为 肝 、 心 脏 等 ,也 可 以 肾脏 单 

一 首发 。 轻 链 肾病 (light chain nephropathy, LCN) 指 由 于 
轻 链 沉 识 引起 的 蛋白 尿 和 肾 功能 异常 ,而 不 华 有 明显 的 肯 
拥 瘤 或 淀粉 样 病变 的 典型 组 织 学 特征 的 疾病 。 本 病 发 病 年 
龄 多 过 50 岁 ,男性 多 于 女性 。 

0 nmi 肾 小 管 间 质 病变 现 为 小 管 基底 膜 
增 厚 ,无 细胞 增生 的 间 质 纤维 化 。 免疫 荣光 检查 发 现 轻 链 
在 并 组 织 沉积 为 该 病 的 确诊 依据 ,刚果 红 染色 阴 性 。 Wa 
血管 的 损害 轻重 不 一 ， 表现 为 系 膜 结 节 性 硬化 ， 该 表现 与 禄 
尿 病 肾病 的 kimmelstiel-wilson 结 告 相似 ,电镜 下 为 非 纤 维 
蛋白 样 电 子 致 密 物 在 系 膜 区 的 结 节 性 沉积 。 

(二 ) 肾脏 累及 临床 表现 痛 脏 受 由 是 该 病 的 首发 下 
状 ,表现 为 蛋白 尿 伴 /不 伴 镜 下 血尿 , 偶 有 肉眼 血尿 ` 家 站 乏 
合 征 , 血 压 正常 或 轻 中 度 升 商 ， 几乎 诊断 时 就 出 现 肾 豪 竟 、 
半数 患者 出 现 慢性 间 质 性 肾炎 。 

“ 新 依据 临床 下 现 .实验 室 检查 ( 详 见 第 
二 十 篇 第 五 演 * 淋 巴 细胞 、 效 细 胞 疾病 ”), 确 诊 依赖 9 活检 
病理 。 本 病 可 以 单独 发 生 . 也 可 以 合并 多 发 性 骨 角 所 
球 蛋 白 血 症 。 径 链 肾 病 和 肾 演 ) 样 病变 均 与 免疫 球 生 白色 
链 及 其 片段 有 关 , 背 淀粉 样 ? 经 链 以 入 为 主 ， 而 轻 链 痛 病 以 
人 Co 

je 治疗 ”本 病 顶 后 差 ,无 特异 性 治疗 ， 一 般 同 多 发 

性 骨骸 痢 肾 损 定 或 痛 演 粉 样 变 ( 参 见 本 章 第 十 一 一 让 
有 研究 显示 ,部 分 轻 或 中 度 肾脏 损 伤 的 患者 仑 \ 泌 尼 
松 、 环 磋 酰 胶 等 化 疗 后 , 肾 功 能 可 以 得 到 稳定 和 改善 




















三 、 重 链 病 贤 腑 损害 


重 链 病 (heavy- chain disease HCD) 指 桨 细胞 或 卫 淋 
巴 细胞 年 分 小 的 单 克隆 重任 得 白 或 其 片段 所 | 起 的 
疾病 。 目 前 发 现 三 种 重 链 病 Yor Eh 
目前 了 解 其 少 ,尚未 引起 医学 办 的 7 重 链 病 和 “上 重 
链 病 必 及 病变 的 性 质 未 明 , 报 道 很 少 。 4 重 链 病 对 肾脏 损 
害 的 临床 表现 和 轻 链 病 愉 及 损害 相似 ,确诊 宕 要 依靠 免 疫 












四 、 冷 球 蛋 和 白 血 症 肾 腑 损害 


冷 球 玲 自 指 血浆 温度 隆 至 4 一 20C 时 发 生 沉淀 或 胺 冻 

状 ,温度 回升 到 37< 时 又 海 解 的 一 类 款 复 丫 。 最 初 在 多 发 
患者 血清 中 发 现 此 淡 自 , 当 血 清冷 球 焦 白 浓度 起 

过 100mgyL 时 ,党 伴 有 肾 小 球 病 变 。 根 据 免疫 化 学 特征 ， 
冷 球 但 站 血 症 分 为 种 类 型 ;1 理 冷 球 贷 自 为 单 光 隆 免疫 





第 七 章 ， 继 发 性 肾 小 球 疾病 








球 蛋 白 , 常 见于 多 发 性 骨 艇 瘤 和 巨 球 蛋 白 血 症 或 原 发 性 音 
克隆 丙 球 蛋白 病 。 了 型 以 往 认为 是 原 发 性 混合 性 冷 球 蛋白 
血 症 ,含有 多 克隆 IgG( 其 本 身 可 作为 抗原 ,也 可 作为 搞 
体 ), 以 及 单 克隆 IgM 类 风湿 因子 (作用 于 IgG), 现 发 现 
95% 的 了 型 冷 球 乙 白 血 症 是 由 慢性 丙 型 肝炎 病毒 感染 引 
起 。 夺 型 也 是 混合 性 冷 球 看 白 血 症 , 含 有 多 克隆 IEG、 多 克 
隆 ]EM 类 风湿 因子 。 见 于 慢性 感染 ,自身 免疫 紊乱 (如 系 
统 性 红 班 狼疮 .白细胞 碎 裂 性 血管 炎 )、 恶 性 淋巴 增殖 性 疾 
病 ,但 近 半 数 为 慢性 两 型 肝炎 病毒 感染 引起 。 

肾 损害 只 出 现在 部 分 [型 冷 球 蛋 白 血 症 患 者 中 。 

(一 ) 肾 损 害 的 原因 ”本 型 冷 球 和 蛋白 血 症 被 认为 是 一 
种 良性 的 卫 淋 巴 细胞 异常 增生 的 疾病 ,以 单 克隆 IgM 类 风 
湿 因 子 产生 过 度 为 特征 。 单 克隆 IgM 类 风湿 因子 可 以 同 
相应 抗原 (如 IlgG、IgG-HCV) 形 成 复合 物 , 随 血 流 到 达 肾 
脏 , 沉 积 于 晴 小 球 毛细 血管 内 皮下 ,激活 补体 后 引起 一 系列 
炎症 反应 。 

(二 ) 肾脏 病理 ”病理 上 的 表现 与 膜 增生 性 肾 小 球 疹 
炎 类 似 。 有 大 量 单 核 细胞 浸润 。173 病例 有 肾 小 球 毛 细 血 
管 腔 内 血栓 。 沉 淀 物 多 见于 内 皮下 ,大 小 不 一 , 呈 节 上段 或 球 
性 ,刚果 红 染 色 阴 性 。 基 底 膜 呈 双 轨 样 增 厚 , 其 厚度 远大 于 
膜 增 生性 肾 小 球 肾炎 。30 冯 可见 中 、 小 动脉 肉 薄 肿 性 血管 
炎 。 免 疫 荧光 肾 小 球 .血管 竖 中 沉淀 物 的 成 分 常 与 循环 中 
冷 球 蛋白 组 成 相 一 致 。 电 镜 下 肾 小 球 中 的 沉淀 物 有 其 较 特 
征 性 的 结构 ,表现 为 管状 结构 或 呈 束 状 曲线 样 , 横 切 时 呈 轮 
状 改 变 

(=) 临床 表现 ”该 病 中 年 女性 多 见 , 以 全 身 性 区 复 
发 作 性 ,感染 性 血管 炎 为 特点 。 轴 冷 皮肤 出 现 紫 泪 1 
性 苯 麻 见 , 部 分 患 省 有 涯 诺 现 象 。 上 其他 表现 有 关 闻 
疼痛 ,外 周 神经 炎 、 干 燥 综合 征 、 肺 纤维 化 .角膜 溃疡 \ 上 时 
病 等 。 

约 25%% 一 50 色 患者 合并 肾脏 损害 , 常 在 全 身 病变 变 4 年 
后 出 现 肾脏 病变 。 部 分 患者 表现 鼻 和 白 尿 、 镜 下 血尿 高 血 
上 让, 常 伴 有 经、 中 度 肾 功能 减退 。20% 的 患者 表现 为 肾病 综 
合 征 , 男 有 25% 患 者 表现 为 急性 肾炎 综合 征 。 急性 肾 衰 站 
亦 可 见 。 自 您 或 治疗 后 病 :的 占 30%; 病 情 缓慢 进展 
但 不 出 现 肾 误 章 的 占 30% ;病情 绥 解 与 器 化 交 将 反复 的 点 
30 儿 ;最 终 进 入 终 末期 肾病 的 占 10% 

求 蛋白 的 测定 需 空 虱 37C 采 血 , 用 不 含 抗 凝 剂 的 这 
离心 :到 血 消 C 环 境 48 一 72 小 时 后 观察 
沉淀 物 . 同 时 可 以 测定 冷 沉 淀 比 容 。 

山 于 冷 球 蛋 自 血 症 的 病因 大 多 与 入 性 丙 型 肝炎 有 关 

因此 在 这 类 患者 中 要 检测 丙肝 病毒 ,必要 时 取 思 者 的 冷 学 
演 物 愉 测 丙肝 病毒 以 提高 检测 阳性 
(四 ) 肾脏 病 治疗 ”首先 必须 对 诛 发 病 进 行 治疗 。 激 
索 与 细胞 毒性 药物 的 改善 肾 功 能 、 减 少 蛋白 有 的 作用 仅 在 
慢性 淋 下 细胞 往 白 血 病 引起 的 冷 球 佛 白 血 症 中 见 到 。 患 有 
再 用 的 患者 须 接受 e 王 扰 素 与 利 巴 书 析 的 联合 治疗 :但 办 




























































功能 不 全 的 患者 要 慎 用 干扰 素 的 长 效 制剂 与 利 巴 韦 林 。 
对 于 特 发 性 冷 球 蛋白 血 症 ,皮疹 .神经 病变 .肾脏 病变 严重 
的 ,可 用 大 剂量 激素 冲击 ,同时 合用 环 磷 酰 胺 。 

生生 no 
输入 的 置换 液 要 保持 在 37C。 也 可 用 血浆 二 次 
患者 的 血浆 先 分 离 出 来 ， Peed ,净化 
后 的 血浆 回 输 患 者 体内 。 血 浆 置 换 前 后 冷 沉淀 比 容 的 变化 
与 疾病 的 活动 性 相关 性 不 好 ,可 用 37'C 时 冷 球 蛋 白 溶解 百 
分 比 或 冷 球 蛋白 发 生 沉淀 所 需 降 低 的 温度 作为 血浆 置换 疗 
效 判定 指标 。 

进入 到 终 未 期 肾病 的 患者 可 以 透析 治疗 .其 生存 率 同 
其 他 人 慢性 肾脏 病 患 者 类 似 。 肾 移植 也 有 成 功 报道 ,复发 率 
可 达 50%% 一 70 中 ,但 是 复发 引起 移植 肾 失 功 并 不 常见 


五 、 意 义 不 明 的 单 克隆 
疫 球 蛋 和 白 痪 
意义 不 明 的 单 克隆 免疫 球 蛋 白 病 指 血 清 中 有 M 蛋白 
成 分 (二 3g/dD) ,而 天 多 发 性 骨 饼 痛 ( 骨 髓 克隆 性 浆 细胞 比 


例 二 10%%)、 巨 球 蛋白 血 症 及 其 他 恶性 肿瘤 的 证 据 。 本 病 常 
见于 老年 人 ,是 否 有 肾 功能 损害 ,月 前 意见 尚 不 统一 。 许 多 

















患者 病情 稳定 ,但 经 长 期 随访 约 有 1/4 患者 最 终 发 展 成 为 
多 发 性 叔 羊 变 、 巨 球 表白 血 症 及 恶性 淋巴 细胞 增 


殖 性 疾病 。 故 需要 进行 长 期 随访 。 
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第 十 一 节 ”多 发 性 骨 骨 癌 
肾脏 损害 


李 铭 新 部 传 明 
中 ll 胞 系 时 


多 发 性 骨 各 瘤 Cmultiple myeloma.MMD 是 
妆 生 的 恶性 疾病 . 常 引 起 不 同类 型 的 展 脏 插 








【类 型 与 原因 了】 
多 发 性 骨 链 瘤 的 上 
with myeloma) 大 多 是 单 克 


导 的 .这 种 损害 有 儿 种 不 同类 型 .通常 不 
















第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
肾病 (myeloma cast nephropathy) 或 简称 为 骨 通 瘤 肾 (mye- 
loma kidney) , 原 发 性 淀粉 样 变 (primary amyloidosis) , 轻 链 
沉积 病 (light chain deposition disease), 肾 小 管 功 能 不 全 。 
对 有 肾脏 损害 的 骨 通 瘤 患 者 行 肾 活检 发 现 ,65 吧 的 皮 损 害 是 
骨 通 瘤 管 型 肾病 ,7 闻 是 原 发 性 淀粉 样 变 ,5%% 是 轻 链 沉积 病 。 
轻 链 蛋白 的 可 变 区 的 组 成 .氨基酸 的 序列 特征 决定 了 多 发 性 
肯 角 痛 的 肾脏 损害 的 类 型 ,通常 一 个 患者 只 有 一 种 类 型 。 

骨 艇 瘤 管 型 肾病 是 指 肾 小 管内 有 轻 链 蛋 白 管 型 的 形成 
造成 肾 小 管 堵 塞 及 损伤 。 这 是 由 于 轻 链 蛋白 能 够 与 通 祥 升 
支 粗 段 小 管 细胞 分 泌 的 Tamm-Horsfall 蛋白 中 的 由 9 个 氮 
册 基 酸 构成 的 线性 结构 特异 性 地 结合 。 不 同 的 轻 链 蛋 自 与 

”Tamm-Horsfall 蛋白 有 不 同 的 亲和力 。 低 容量 状态 引起 的 
尿 浓缩 将 促进 管 型 的 形成 。 另 外 , 远 端 肾 单位 的 酸性 小 管 
液 也 能 促使 轻 链 蛋白 (等 电 点 之 5.1, 高 于 小 管 液 的 pH 值 》 
与 Tamm-Horsfall 蛋白 (等 电 点 3 2) 电荷 相 吸 。 能 够 自行 
聚合 形成 大 分 子 的 轻 链 蛋 白 也 更 易 形 成 管 型 。 实 验 表明 骨 
散 瘤 时 常常 增高 的 白细胞 介 素 -6 通过 刺激 肝脏 释放 某 些 
急性 相反 应 蛋白 ,或 抑制 轻 链 重 吸收 ,或 促进 管 型 的 形成 。 

管 型 的 形成 堵塞 了 肾 小 管 .影响 肾 小 管 的 代谢 、 促 进 小 
管 间 质 炎症 的 发 生 。 骨 岗 痛 管 型 肾病 临床 表现 为 急性 肾 衰 
竭 ,没有 明显 的 白 蛋 白 尿 。 

血 中 的 轻 链 蛋白 可 以 被 巨 噬 细 胞 吞噬 、 部 分 代谢 ,然后 
被 分 泌 、 沉 积 到 组 织 中 。 这 种 加 工 \ 沉 积 后 的 蛋白 形成 B 片 
层 原 纤维 ,刚果 红 染 色 阳 性 ,这 就 是 原 发 性 淀粉 样 变 。 致 病 
的 轻 链 蛋白 大 多 是 入 轻 链 ,其 中 大 部 分 是 和 XVL。 

经 链 沉 积 病 在 发 病 机 制 上 与 原 发 性 淀粉 样 变 类 似 , 但 

是 径 链 片段 不 形成 原 纤 维 , 而 是 呈 颗 粒状 沉积 .刚果 红 染 色 

角 性 。 致 病 的 轻 链 蛋 白 大 多 是 < 轻 链 。 

原 发 性 淀粉 样 变 , 轻 链 沉 积 病 都 有 大 量 轻 链 沉积 在 肾 

脏 的 不 同 组 织 中 ,主要 是 肾 小 球 和 坚 小 管 基 膜 ,临床 上 出 现 

肾病 综合 征 , 有 明显 的 白 蛋 白灰 ,与 骨 艇 况 管 型 肾病 不 同 。 
在 部 分 患者 , 轻 链 蛋白 的 毒性 作用 仅 限 于 肾 小 管 ,而 不 

影响 肾 小 球 功能 。 近 端 皮 小 管 由 于 重 吸收 大 量 轻 链 蛋白 而 
受 损 。 这 种 轻 链 蛋白 有 特殊 的 生化 特性 ,其 可 变 区 能 够 抵 
制 小 管 细 胞 深 栈 体 中 的 从 和 白 酶 体 的 降解 。 没 降解 的 午 白 积 
肾 产 生 结 唱 损 害 了 细胞 功能 。 临床 上 出 现 Fanconi 综合 
征 . 即 近 端 籽 小 和 

















多 发 性 骨 求 参 与 ,如 高 血 
钻 、 瘦 尿酸 .高 黏 综 台 药物 的 使 用 ,会 加 速 肾 功能 


的 恶化 ， 
高 钙 血 症 引 起 的 肾 损 害 :高 钼 血 症 是 多 发 性 骨 骨 痛 常 
: 现 , 并 有 是 引起 肾 吝 竭 的 主要 因 玉 之 一 ;主要 时 
合 管 , 病 3 合 管 处 最 明 









竹田 能 障碍 . 情 小 管 酸 中 毒 , 尿 路 结 在, 最 后 发 生 肾 误 
当 ， 而 及 一 旦 肾 功 能 受 摸 , 钙 排 洒 受 限制 ,会 引 旦 更 骨 显 的 
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高 钙 血 症 , 而 此 时 脱水 , 轻 链 毒 性 及 高 钙 本 身 义 可 以 引起 肾 
功能 急剧 衰退 ,导致 更 为 严重 的 高 钙 血 症 , 形 成 恶性 循环 。 

急性 尿酸 性 肾病 : 核酸 分 解 代谢 或 化 疗 后 出 现 高 尿酸 
血 症 。 但 明显 的 高 尿酸 血 症 和 急性 尿酸 性 肯 病 在 多发 性 骨 
藤 癌 患者 中 不 多 见 。 

高 粘 综 合 征 : 大 量 单 克隆 免疫 球 蛋白 可 引起 血 黏 度 升 
高 。 血 黏 度 增高 和 血 容 量 减 少 可 以 引起 血 流 洪 洁 、 缓 慢 , 肾 
小 球 毛 细 血 管 床 扩张 .阻塞 ， 籽 血 流量 显著 减少 ,并 干扰 凝 
血 机 制 , 引 起 肾 静 脉 血 栓 形 成 。 急性 肾 衰竭 或 永久 性 的 肾 
功能 损害 很 少 发 生 , 但 是 高 秋 血 证 可 以 加 重 骨 散 瘤 其 他 因 
素 引 起 的 急性 肾 衰竭 。 

脱水 和 造影 剂 肾 损害 : 有 报道 多 发 性 骨 艇 瘤 患 者 静脉 
肾 备 造影 后 出 现 急性 肾 训 剖 ， 主要 由 于 造影 剂 和 异常 的 免 
疫 球 蛋白 形成 聚合 物 所 造成 。 大 剂量 造影 剂 可 以 使 肾 血 流 
量 和 GEFR 暂时 降低 ， 并 可 促使 Tamm-Horsfall 蛋白 在 肾 小 
管内 沉积 。 而 脱水 会 加 重 前 面 已 经 提 到 的 肾 损 害 因 素 , 诱 
发 或 加 重 急性 肾 误 竭 。 





【病理 】 

多 发 性 骨骼 痛 的 肾 脏 病变 是 由 多 种 因素 造成 ,因此 病 
理 改 变 也 各 异 。 一 般 双 肾 表现 为 肿 大 ,即使 到 慢性 肾 衰 剖 
阶段 也 很 少 出 现 双 肾 次 缩 。 

1 肾 小 管 间 质 病变 “多 发 性 骨 山 瘤 疹 损害 主要 以 小 
管 - 间 质 病 恋 为 主 。 骨 盘 瘤 管 型 肾病 光 镜 下 见 到 肾 小 管 巨 
大 管理 形成 ,多 见于 远 晶 小管 和 集合 管 ,色泽 鲜 训 ,有 折光 
性 , 旦 层 状 改 变 , 有 "骨折 线 ” 样 特点 ,PAS 阳性 (周边 深 染 ， 
中 心 淡 染 ) ,周边 有 单 核 和 多 核 细胞 围绕 。 电 锐 观 察 可 见 管 
塌 由 丝 状 或 萎 形 结晶 形成 。 也 可 以 仅 表现 为 急性 内 小 管 环 
死 而 无 管 型 ,很 少见 浆 细胞 温润。 免疫 荧光 光 特 异性 。 若 
存在 小 符 萎 缩 和 间 质 纤维 化 则 为 慢性 

2 ， 肾 小 球 病变 “包括 ;@ 轻 链 型 淀粉 样 变 :大 量 无 结 
构 的 时 嗜 伊 红 状 均 质 淀粉 样 物 质 沉积 于 肾脏 各 部 分 .刚玉 
红 染 色 阳性 ;以 肾 小 球 病变 为 主 。 早 期 出 现在 消 小 球 系 腊 
区 ,晚期 毛细 血管 以 闭塞 , 肾 小 球 荒废。 四 轻 链 沉 积 病 : 系 
膜 增 厚 , 上 基质 增 宽 。 系 膜 结 节 性 改变 为 其 重要 特征 ,刚果 红 
染色 阴 隆 。 电 镜 下 可 见 均匀 的 细 频 粒状 电子 致密 物 沉积 于 
小 球 基 膜 的 内 层 和 小 管 基 膜 的 外 围 。 确 诊 依靠 免疫 荧光 特 
异性 游离 轻 链 «或 沿 必 小 球 系 膜 结 节 和 肾 小 管 基 底 膜 沉 


积 , 以 < 型 多 见 。 

















〖 临 床 表现 】 
(一 ) 肾 外 表现 
骨髓 冶 " 有 关内 容 。 
(二 ) 肾脏 表现 ”多 发 性 此 盘 痛 ; 个 病变 过 程 
中 迟早 会 出 现 肾 脏 损害 的 临床 表现 。 通 常 迪 及 病 变 和 界 党 
免疫 球 蛋白 直接 相关 :但 是 水 .电解 质 铸 乱 也 会 加 重 急 、. 慢 
性 肾 功能 不 全 的 发 展 





详 见 第 二 十 篇 第 五 章 第 四 节 " 多 发 性 













1. 蛋白 尿 ”这 是 多 发 性 骨髓 瘤 肾 病 早期 的 临床 表现 。 
60%~90% 不 等 的 患者 会 出 现 蛋 白 尿 ,很 少 伴 血尿 .水 肿 和 
高 血压 。 屎 蛋白 主要 成 分 是 本 - 周 蛋白 , 尿 常规 试纸 通常 用 
四 澳 酚 蓝 ,这 种 试剂 通常 只 与 白 蛋白 反应 , 故 本 病 常 呈 阴 
性 。 若 用 硫 柳 酸 检测 尿 中 所 有 蛋白 就 会 有 阳性 发 现 。 如 果 
病变 累及 肾 小 球 , 尿 中 还 会 出 现 较 多 的 中 分 子 和 高 分 子 蛋 
白 。 肾 病 综合 征 少 见 ,如 出 现 应 考虑 是 否 合并 肾 淀 粉 样 变 
或 轻 链 沉积 病 , 预 后 较 差 。 

2. 慢性 肾 小 管 功 能 不 全 ” 近 端 悄 小 管 受累 表现 为 
Fanconi 综合 征 , 有 肾 性 糖尿 .氨基酸 尿 、. 近 端 肾 小 管 酸 中 
毒 、 低 血 磷 . 低 血尿 酸 , 远 端 肾 小 管 受累 表现 为 尿 钾 丢 失 增 
多 、 尿 浓缩 .酸化 功能 障碍 等 。 

3. 慢性 肾 衰 竭 ”半数 以 上 患者 就 诊 时 已 存在 肾 功能 
不 全 。 进 展 较 快 ,贫血 出 现 早 , 肾 脏 体积 多 无 缩小 。 

4. 急性 肾 衰竭 ” 少 尿 、 无 尿 发 生 在 肾 功 能 正常 或 慢性 
肾 衰竭 的 基础 上 , 常 因 脱 水 、 造 影 剂 .感染 .药物 (主要 指 人 
基 糖 背 类 抗生素 ,NSAID、 利 尿 药 ) 等 诱发 ,死亡 率 高 。 此 
外 ,大 量 本 - 周 蛋白 和 酸性 尿 也 属 诱发 因素 。 

5. 尿 路 感染 ” 约 1/3 患者 反复 发 生 膀 胱 炎 、 肾 重 
肾炎 。 

6. 代谢 紊乱 


























高 钙 血 症 ,高 尿酸 血 症 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

多 发 性 骨 骨 冶 的 诊断 详 见 第 二 十 篇 第 五 章 第 四 节 " 多 
发 性 骨髓 痛 ”" 有 关内 容 。 

近年 血清 游离 轻 链 (serum free light chain,sFLC) 的 测 
定 受 到 重视 。 正 的 免疫 球 蛋 白 由 2 条 完全 相同 的 重 
链 和 轻 链 (或 < 链 ,或 入 链 ) 组 成 ,正常 人 sFLC 仅 占 总 轻 链 
的 1 多 不 到 。 骨 艇 交 细 胞 分 沁 的 单 克 隆 蛋 白 产物 虽然 80% 
是 完整 的 免疫 球 蛋白 ,但 单 克 隆 的 sFLC 也 占 到 15% 以 上 
其 sFLC 常 超过 500mg/L。sFLC 半 训 期 比 完整 的 免疫 球 
重 白 短 , 能 快速 反映 体内 肿瘤 负荷 ,可 作为 疗效 判断 指标 。 
而 且 非 分 泌 型 多 发 性 骨 骨 瘤 很 难 被 蛋白 电泳 检 出 单 克 降 蛋 
白 ,但 有 超过 70% 的 该 类 患者 可 检 出 SFLC。 正 常 < 链 分 
子 代 22. 5kDa,40% 经 肾 清除 ,血清 半衰期 2 一 4 小 时 .平均 
血 浓 度 7.3mg/L; 入 链 在 血 中 以 二 聚 体 存在 .分 子 脐 
45kDa,20% 经 肾 清 除 ,血清 半衰期 3 一 6 小 时 ,平均 血 浓度 
12. 7mg/L; 正 常 ce 人 比值 0. 58(0. 26~1. 65)。 该 比值 正常 
可 排除 单 克隆 免疫 球 蛋白 病 。sFLC 现 采 用 免疫 散射 比 浊 
状 测 定 , 灵 敏 度 高 于 免疫 固定 电泳 、 血 清盘 白 电泳 ,能 检 出 
低 至 2~4mg/L 的 sFLC。 

肖 稻 痛 串 着 车 有 基础 肾脏 病 时 , 尿 FLC 可 以 阳性 . 黄 
至 在 sFLC 还 处 于 正常 范围 阶段 就 阳性 了 。 这 是 由 于 轻 链 
滤 出 的 基 超 过 业已 受 损 的 肾 小 管 重 吸 收 能 力 所 致 。 但 随 着 
管 型 肾病 的 发 展 . 展 小 管 被 轻 链 堵塞 的 数量 上越 来 越 多 . 尿 
FLC 转 阴 。 

凤 脏 病 匣 遇 到 以 下 情况 ,应 芬 虑 多 发 性 骨 艇 交情 损害 : 

















第 七 章 “” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


QD 年 龄 40 岁 以 上 不 明 原 因 肾 功能 不 全 ;尤其 男性 患者 ; 
@ 贫 血 和 肾 功 能 损害 程度 不 成 正比 ;@ 多 发 骨 痛 与 病理 性 、 
自发 性 骨折 、 高 血 钙 ;@ 尿 常规 四 溴 酚 蓝 法 蛋白 尿 定性 阴 
性 ,24 小 时 蛋白 尿 定量 硫 柳 酸 法 阳性 ;@ 高 球 蛋 白 血 症 且 
易 感染 。 








对 于 多 发 性 骨 通 瘤 而 言 , 肾 功能 不 全 是 决定 患者 生存 
率 的 一 个 独立 因素 。 有 报道 称 约 26 中 的 肾 功能 不 全 的 骨 
链 瘤 患者 会 恢复 ,其 中 位 数 生存 时 间 为 28 个 月 ,而 肾 功 能 
没 改善 的 患者 只 有 4 个 月 。 


大 多 数 骨 链 癌 浆 细胞 不 分 化 ,因此 对 细胞 周期 特异 性 


药物 耐 药 。 标 准 的 MP 方案 是 美 法 仑 联合 泼 尼 松 , 完 全 组 
解 率 仪 5%。VAD 是 造血 干细胞 移植 的 诱导 方案 .包括 地 
塞 米 伦 . 长 春 新 磊 . 阿 竹 素 , 仅 低 于 70%% 的 患者 对 治疗 有 反 
应 。 肾 功能 不 全 可 影响 以 上 传统 方案 的 疗效 。 新 的 化 疗 方 
案 采 用 确 蔡 佐 米 (蛋白 酶 体 抑制 剂 )` 沙 利 度 胺 .来 那 度 胶 . 
这 些 新 药 克服 了 肿瘤 的 耐 药 性 , 同 地 塞 米松 、 烷 化 剂 联 用 反 
应 率 可 达到 90%。 但 新 的 化 疗 方案 应 以 联合 使 用 地 塞 米 
松 作 为 原则 。 与 沙 利 度 胺 ,来 那 度 胶 不 同 ,透析 患者 无 须 调 
整 而 蔡 佐 米 的 剂量 。 确 蔡 佐 米 的 反应 率 、 不 良 事 件 率 在 透 
析 与 未 透析 患者 中 无 明显 差异 。 

对 于 发 生 急性 肾 哀 竟 的 多 发 性 骨 艇 瘤 的 患者 .应 尽快 
开始 以 地 赛 米松 为 基础 的 化 疗 。 若 有 脱水 的 表现 应 迅速 补 
充 等 张 液体 。 液 体 治疗 以 保持 正常 有 效 循 环 血 量 及 每 天 
3L 尿 最 为 目标 。 建 议 每 小 时 等 张 / 半 张 液体 输入 速度 为 
100 一 150ml。 需 监测 液体 负荷 情况 ,酌情 使 用 利尿 药 。 对 
于 少 尿 ,无 尿 的 患者 . 先 扩 容 24 小 时 . 仍 无 改观 再 调整 补液 
方案 。 

作为 挽救 管 型 肾脏 的 方法 ,可 在 化 疗 同时 在 7~- 10 天 
内 行 5 一 7 次 血浆 净化 以 快速 降低 sFLC。 管 型 涌 脏 的 治疗 
窗 比 较 窜 , 管 型 堵塞 肾 小 管 1 个 月 后 , 肾 单位 将 发 生 不 可 首 
的 损伤 。 在 血浆 净化 疗程 结束 2 天 后 复查 sFLC, 以 决定 是 
香 还 需要 再 次 血 桨 净化 。 

多 发 性 骨 身 交 发 生息 性 肾 安 竟 时 建议 血 透 ,因为 这 类 
患者 还 需 血 管 通路 行 血 桨 次 化 。 对 于 慢性 悄 误 网 者 . 血 透 、 
上 腊 透 均 可 。 肾 移植 对 于 造血 干细胞 移植 后 的 患者 来 说 在 理 
论 上 是 可 行 的 。 

对 于 高 血 钻 ,如 血 钙 不 高 于 :mmolL, 先 补液 观察 12 
小 时 , 若 无 改 观 , 用 二 阳 酸 盐 治 疗 。 若 血 钙 
在 补液 的 基础 上 立即 用 二 砚 
时 要 慎 防 严重 的 低 血 钙 发 生 。 

其 他 治疗 措施 包括 : 威 化 未 液 ,减少 轻 链 和 奈 酸 在 肾 内 
隶 酸 合成 药 
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避免 使 用 内 


紧张 素 受 体 持 搞 药 . 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
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第 十 二 节 ” 肾 演 粉 样 变性 
李 铭 新 郝 传 明 
淀粉 样 变 性 是 一 组 蛋白 质 分 子 病态 折合 后 产生 异常 的 
空间 结构 沉积 于 组 织 中 ,引起 器 官 功能 障碍 的 疾病 。 因 这 
类 蛋白 纤维 接触 碘 与 硫酸 时 出 现 与 淀粉 相似 的 反应 , 故 命 
名 为 “淀粉 样 变性 ”。 迄 今 为 止 已 发 现 二 十 余 种 可 导致 淀粉 
样 变 性 的 蛋白 ,并 以 此 对 淀粉 样 变性 进行 分 类 。 肾 淀粉 样 变 
性 (renal amyloidosis) 是 指 淀粉 样 蛋 白 在 肾脏 沉积 致 病 , 主要 
临床 表现 为 肾病 综合 征 ,晚期 可 导致 绷 误 竟 死亡 。 本 病 多 见 
于 50 岁 以 上 患者 ,国外 报道 的 住院 患 为 0.09%% 左 

右 , 国 内 曾 有 报道 在 肾 活检 患者 中 发 病 率 为 0.16%. 


















【病因 与 发 病 机 制 】 

淀粉 样 变 纤 维 的 结构 组 成 可 分 为 两 部 分 :一 部 分 为 各 
类 洗 粉 样 变 纤维 所 共有 的 成 分 ,包括 血清 淀粉 样 P 物质 
(serum amyloid P component, SAP)、 胺 聚 糖 (glycosamin- 
oglycan.GAG) , 载 脂 蛋白 下 .基底 膜 成 分 。SAP 是 一 种 高 
度 稳定 的 、 奎 蛋白 酶 的 糖 蛋 白 , 以 钙 依 赖 的 方式 与 淀粉 样 物 

结合 ,有 助 于 体内 淀粉 样 物质 的 稳定 。GAG 以 非 共 价 键 

方式 与 淀粉 样 重 白 纤 维 结合 ,有 促进 蛋白 纤维 形成 的 作用 。 
第 二 部 分 即 可 导致 淀粉 样 变性 的 前 体 熏 白 。 

世 常 见 的 前 体 绰 白 是 免疫 球 蛋 白 轻 链 NN 端 片 断 , 称 之 
为 AL- 淀粉 样 重 白 ,其 所 致 疾病 常 称 为 原 发 
1 持续 产生 或 < 轻 链 的 单 克隆 浆 细胞 亚 群 参 
荔 伴 变 狂 的 发 病 ; 在 这 个 过 程 中 巨 喉 细 胞 的 洲 棚 体 以 一 种 
个 正常 的 方式 列 解 免疫 球 重 白 轻 链 有 最终 产生 AL 蛋白 。 

继 发 性 淀粉 样 变性 的 前 体重 白 是 肝脏 合成 的 血 河 淀 粉 
样 人 和 覃 折 (serum amyloid A protein, SAA)， 长 期 的 慢性 
: 狼 许 多 细胞 因子 ,如 自 细胞 介 素 -1 让 细胞 介 
来 有 串 的 坏死 因 子 -a。 这 些 因子 刺激 肝脏 合成 SA 入 盘 
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后 同 高 密度 脂 蛋 白 形成 复合 物 , 后 者 又 经 过 受 体 作用 被 巨 
只 细胞 报到、 降解。 这 个 103 个 氨基 酸 的 前 体 蛋 白 经 水 解 
成 76 个 氨基 酸 的 多 肽 ,有 致 淀粉 样 变 的 能 力 : 即 AA 蛋白 。 

其 他 致 淀粉 样 变 的 前 体 蛋 白 有 纤维 蛋白 原 Aa, 载 脂 蛋 
白 A . 载 脂 蛋白 As .免疫 球 蛋 自重 链 、 妇 - 微 球 蛋白 ,甲状 腺 
未 运载 蛋白 等 。 不 同 的 前 体 蛋 白 获得 致 淀粉 样 变 的 能 力 所 
党 的 过 程 是 不 同 的 。 不 需 改 变 分 子 结构 ,过 度 积聚 的 B&- 微 
球 蛋 白 就 可 以 发 生 淀粉 样 变 。 而 甲状 腺 素 运 载重 白 要 获 得 
致 证 粉 样 变 的 能 力 需要 其 中 一 个 氨基 酸 被 答 换 。 

前 体 蛋 白 可 以 折 伏 ,自我 聚合 形成 特殊 的 P 片 层 结构 ， 
在 SAP.GAG 的 帮助 下 进一步 稳固 而 不 被 酶 解 。 淀 粉 样 物 
质 肉眼 为 粉红 或 灰白 色 石 晴 样 , 光 镜 下 旺 无 定形 的 均匀 的 
浇 借 红 性 物质 。 刚 果 红 染色 旦 砖 红色 ,偏光 显微镜 下 为 苹 
条 绿 双 折光 现象 。 若 高 锰 酸 钾 能 清除 刚果 红 染色 , 则 多 为 
AA 蛋白 。 电 镜 下 淀粉 样 变 纤维 直径 约 7 一 10nm。 

淀粉 崖 蛋白 在 组 织 沉积 、 进 而 破坏 组 织 结构 导致 器 官 
功能 障碍 被 认为 是 淀粉 样 变 的 致 病 机 制 。 新 近 的 研究 发 
现 , 致 淀粉 样 变 的 前 体 蛋 白 也 有 毒性 作用 。 通 过 抗 桨 细胞 
治疗 ,减少 AL 蛋白 的 产生 , 虽 不 能 减轻 心脏 宇 壁 厚度 \ 减 
少 晴 脏 淀粉 样 蛋 自沉 积 ,但 能 改善 心 功能 减少 弄 白 尿 。 














【临床 分 型 】 

淀粉 样 变 性 可 分 为 获得 性 、 进 传 性 ,常见 的 获得 性 淀粉 
样 变性 有 原 发 性 淀 粉 样 变 性 、 继 发 性 淀粉 样 变 性 透析 相关 
性 淀粉 样 变性 .遗传 性 全 身 性 淀粉 样 变性 十 分 少见 ,但 可 以 有 
多 种 形式 存在 ,是 基因 突变 的 结果 ,多 呈 常 染色 体 显 性 进 传 。 

(一 ) 获得 性 淀粉 样 变性 

1 原 发 性 淀粉 样 变性 ( 致 病 蛋 白 为 AL 蛋白 ,其 前 体 蛋 
白 为 免疫 球 蛋 白 轻 链 ) 近 80 欠 患者 有 “良性 " 单 克隆 丙种 
球 焉 白 血 定 病 吕 ,10 吧 为 多 发 性 骨 通 瘤 , 其 余 10% 为 恶性 
淋巴 桨 与 巨 球 化 自身 症 。 通 过 免疫 固定 电泳 存 患 者 血清 和 
尿 内 可 以 检测 出 免疫 球 和 蛋白 轻 链 。 病 变 主要 黑 及 晴 脏 、 心 
跨 、 市 、 周 用 神经 和 血管 ,患者 表现 为 充血 性 心力 衰竭 、 则 此 
神经 病 2 峰 低 血压 .旧病 综合 征 和 蜂 功 









能 不 全 。 肾脏 受累 率 约 为 50%,45% 的 患者 由 于 淀粉 样 蛋 
白 在 肾脏 的 沉积 而 表现 为 肾 胜 肿 大 ,有 非 选择 性 蛋白 尿 。 





长期 大 感 强 白 尿 会 引起 小 管 损伤 ,表现 为 酸 中 毒 或 虽 性 外 
尿 。 最 后 进入 终 末期 内 衰竭。 

2. 继 发 性 淀粉 样 变性 ( 致 病 蛋 白 为 AA 蛋 自 ,其 前 体 蛋 
白 为 血清 淀粉 样 A 蛋白 ) 又 称 为 全 身 性 反应 性 淀粉 样 变 
性 。 常 见 其 继 发 于 慢性 炎症 性 疾病 ` 风 湿性 奖 ; 
和 一 些 和 。 根据 报道 , 淡 疡 性 结肠 炎 和 和 红 












其 吾 少年 的 类 风湿 关节 炎 , 淀 粉 样 变性 是 较 常 见 的 , 常 办 及 
脾 . 肝 .肾脏 ,心脏 和 肠 。 大 约 25%AA 患者 可 以 累及 展 胜 
或 肾 小 球 , 由 于 淀粉 样 蛋白 纤维 在 小 球 沉 程 ,患者 往往 表现 
为 蛋 由 尿 .可 以 为 肾病 综合 征 .患者 有 最 终 发 展 为 肾 切 能 个 








全 。 也 有 报道 如 果 患 者 透析 或 进行 肾 移 植 .会 加 速 淀 粉 样 
蛋白 在 其 他 组 织 的 沉积 。 

3，B2- 微 球 蛋 白 淀粉 样 变性 (慢性 透析 相关 的 淀粉 样 
蛋白 ) 长 期 血 透 治疗 的 患者 (一 般 >7 年 ) 会 发 生 透 析 相 
关 性 淀粉 样 变性 。 由 于 B&- 微 球 蛋 白 在 沿 膜 、 腕 肯 利 带 沉 
积 ,造成 关节 病变 和 脏 管 综合 征 ; 此 外 ,8:- 微 球 蛋 白 还 能 在 
软组织 沉积 。 有 报道 ,未 透析 的 慢性 肾 误 竟 患 者 ,也 可 以 发 
生 B- 微 球 蛋 白 淀粉 样 变 性 。 本 病 可 能 和 炎症 反应 有 关 , 使 
用 非 类 固 醇 抗 炎 药 或 糖 皮质 激素 有 一 定 效果 。 应 用 高 通 量 
透析 能 改善 病情 。 

(二 ) 遗传 性 淀粉 样 变性 ”典型 的 疾病 是 家 族 性 淀粉 
样 变性 并 多 发 性 神经 病变 (FAP) 和 家 族 性 地 中 海 热 
(FMF)。FAP 临床 以 进行 性 外 周 神经 与 自主 神经 病变 及 
不 同 程度 的 内 脏 淀 粉 样 物 质 的 沉积 为 特点 。 目 前 仍 以 对 症 
支持 治疗 为 主 , 近 年 有 患者 接受 肝 移 植 的 报道 。 FMF( 常 
染色 体 隐 性 遗传) 有 AA 淀粉 样 蛋 白 在 籽 小 球 沉积 .引起 肾 
病 综合 征 、 肾 功能 不 全 。 该 病 可 以 预防 性 用 秋水 仙 碱 
1.5mg/d, 对 于 60%% 一 70% 的 患者 有 预防 作用 。 

















【病理 】 

肾 淀 粉 样 变 肾脏 早期 体积 常 增 大 ,可 为 正常 人 肾 体积 
的 2 倍 , 质 坚硬 ,外 观 苍白 .肿胀 ,表面 呈 颗 粒状 。 晚 期 ,长 
期 高 血压 和 (或 ) 感 染 、 血 管 受 振 狭窄 时 ,可 见 痛 体积 缩小 。 

1. 光学 显微镜 检查 早期 肾 小 球 系 腊 区 有 淀粉 样 物 
质 沉积 ,但 系 膜 细 胞 不 增多 ;晚期 淀粉 样 物质 沉积 于 毛细 血 
管 基底 膜 ,使 之 增 厚 ,血管 腔 闭塞 ,整个 小 球 呈 无 结构 的 演 
粉 样 蛋白 团 块 。 这 种 团 块 经 刚果 红 染色 呈现 为 砖 红色. 若 
染 上 的 刚果 红 不 能 被 高 鳃 酸 钊 清除, 则 多 为 AL 蛋白 ,反之 
则 多 为 AA 蛋白 。 淀 粉 样 蛋白 在 偏光 显微镜 下 呈 蔷 果 绿 色 
双 折 光 物 质 。 肾 问 质 、 偶 尔 肾 小 管 基 膜 也 可 有 淀粉 样 蛋 白 
沉积 。 病 变 轻 微 时 可 类 似 微小 病变 

2. 免疫 荧光 显微镜 检查 IgG、IgA、IgM、C3、Cld 等 

有 了 时 可 旦 阳性 ,无 特殊 诊断 价值 。 抗 AA, 抗 x 或 入 抗 B&- 

微 球 蛋白 抗 血清 与 其 相应 的 淀粉 样 蛋 白 反应 旺 阳 性 ,具有 
诊断 和 鉴别 意义 。 

3. 电子 显微镜 检查 ”淀粉 样 蛋白 呈 直 径 8 一 10nm 无 
分 支 的 细 纤 维 丝 状 ,大乱 无 规则 排列 。 常 出 现在 肾 小 球 系 
膜 区 、, 肾 小 球 基 腊 . 小 血管 壁 和 肾 问 质 。 早 期 肾 内 演 粉 样 蛋 





白 沉积 用 光 镜 或 免疫 荧光 方法 不 易 确 疹 .电镜 下 的 特异 表 
现 有 确诊 意义 
【临床 表现 】 了 


(一 ) 肾脏 表现 肾脏 受累 的 临床 表现 可 以 分 为 4 个 
阶段 

1, 临床 前 期 ”无 任何 临床 表现 和 体征 .化 验 也 无 异 
省 , 仅 竖 活 检 可 发 现 。 

2. 蛋白 尿 期 ” 绰 自 屎 为 本 病 直 





攻 时 临床 表现 , 主要 为 大 














第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


分 子 量 、 低 选择 性 伪 白 尿 。 蛋 白 尿 的 程度 与 淀粉 样 蛋白 在 
肾 小 球 的 沉积 部 位 及 程度 有 关 , 可 表现 为 无 症状 性 蛋白 尿 
数 年 之 久 。 此 阶段 可 有 轻 至 中 度 血压 升 高 ,血压 升 高 的 程 
度 与 肾 功能 减退 的 程度 无 显著 关系 。 病 程 长 者 由 于 自主 神 
经 病变 及 肾上腺 同时 受累 ,可 表现 为 体位 性 低 血压 。 

3. 肾病 综合 征 期 ”肾病 综合 征 是 肾 淀粉 样 变 的 主要 
临床 表现 。 国 外 研究 显示 ,本 病 是 老年 肾病 综合 征 的 重要 
病因 .位 列 系统 性 疾病 之 首 。 一 旦 出 现 肾病 综合 征 ,病情 进 
展 迅 速 ,预后 差 ,平均 存活 时 间 为 19 个 月 。 部 分 患者 可 合 
并 肾 静 脉 血栓 形成 ,加 速 肾 功能 恶化 。 
淀粉 样 蛋 白 所 致 者 占 50%% ,而 由 AL 蛋白 所 致 者 占 35%。 

4. 肾 衰竭 期 由 肾病 综合 征 发 展 致 肾 衰竭 约 需 1 一 3 
年 不 等 。AL 淀粉 样 变 确诊 时 约 有 25% 患者 血 肌 栈 守 
176jmol/1。 肾 衰竭 和 心血 管 疾病 是 肾 淀粉 样 变 忠 者 死亡 
的 最 主要 原因 。 

除 小 球 受 累 外 .小 管 , 间 质 均 可 受累 ,表现 为 多 尿 . 其 至 
尿 崩 症 , 尿 比重 低 而 固定 。 少 数 病例 出 现 肾 性 糖尿 、. 肾 小 管 
酸 中 毒 , 偶 见 典 型 的 Fanconi 综合 征 。 








(二 ) 肾 外 表现 详 见 第 二 十 二 篇 第 十 八 章 “ 淀 粉 样 病 
变 "有 关内 容 。 


长 期 血 透 患者 血 中 育 - 微 球 蛋白 异常 增高 ,与 此 类 患者 

骨 , 关 节 并 发 症 密切 相关 。 临 床 表现 为 : 腕 管 综合 征 、 演 

粉 样 关节 炎 病理 性 骨折 , 极 少数 表现 为 &- 微 球 蛋白 多 素 
体 的 淀粉 样 蛋 白骨 外 沉积 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
淀粉 样 变性 的 确诊 关键 是 对 病变 组 织 进 行 组 织 病理 和 


免疫 组 化 分 析 , 以 明确 有 无 淀粉 样 变 ,进一步 区 分 不 同类 
型 :AA 型 和 AL 型。 
当 临 床上 出 现 以 下 表现 的 患者 ,要 考虑 肾 淀粉 样 变 的 


可 能 :中 老年 尤其 男性 患者 出 现 原因 不 明 的 肾病 综合 征 ; 有 


明确 类 风湿 关节 炎 或 慢性 感染 性 疾病 ,出 现 蛋白 尿 ; 多 发 性 
骨 笑 痛 患 者 出 现 大 量 和 蛋白 尿 : 长 期 透析 患者 出 现 腕 管 综合 


征 或 溶 骨 损害 。 
免疫 固定 电泳 检查 可 以 在 AL 型 淀粉 样 变 的 患者 的 1 
和 尿 里 发 现 单 克隆 蛋白 ,这 类 患者 的 血 里 也 可 以 检测 到 游 
离 的 免疫 球 鼻 白 轻 链 。 
rt te 的 可 靠 手 段 .阳性 率 可 
6 上 ， nem 患者 有 高 度 水 肿 、 上 腹 术 不 宜 
a ja 








入 标 :本 刚 
关 合 上 腹部 脂 





肪 抽 吸 和 肖 角 活 检 将 检 册 87， 的 深究 样 变 串 普 。 


【治疗 了 
肾 淀 粉 样 变性 的 治疗 包括 两 个 部 分 :减少 淀粉 样 蛋 六 
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肾病 综合 征 由 AA | 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


的 前 体 和 蛋白、 肾脏 替代 治疗 。 

1. 减少 前 体 蛋 白 的 治疗 ”AL 淀粉 样 变性 的 前 体 租 白 
是 免疫 球 蛋 白 轻 链 ,清除 浆 细胞 的 克隆 性 增生 有 助 于 缓解 
病情 。 大 剂量 的 美 法 仑 及 随后 的 自身 于 细胞 移植 Chigh- 
dose melphalan/stem cell transplantation, HDM/SCT) 可 使 
25%~50% 的 患者 获得 血液 学 完全 缓解 ,而 以 往 的 采用 美 
法 仑 加 激素 的 标准 治疗 获得 血液 学 缓解 罕见。 血液 学 完全 
缓解 使 得 单 克隆 免疫 球 蛋 白 轻 链 不 再 产生 ,从 而 减少 蛋白 
尿 、 改 善 肾 功能 ,延长 患者 存活 时 间 。 接 受 HDM/SCT 治 
疗 的 患者 ,其 血液 学 的 复发 不 足 10%, 但 是 治疗 相关 的 死 




















关 亡 率 达 12%% 一 14%%, 尤 其 是 有 心脏 受累 的 患者 。 心 功能 不 


全 、 肾 功能 不 全 的 患者 是 不 能 接受 HDM/SCT 治疗 的 。 这 
种 疗法 目前 尚 有 争议 。 目 前 的 治疗 方案 是 联合 美 法 仑 .地 
窒 米 松 、 硼 蔡 佐 米 、 来 那 度 胶 。 这 种 联合 疗法 可 使 70% 的 
患者 获得 改善 ,中 位 数 生 存 时 间 在 5 年 以 上 。 血 清 游离 的 
免疫 球 蛋 白 轻 链 水 平 可 作为 评估 疗效 的 指标 。 

对 于 继 发 性 淀粉 样 变性 首先 是 原 发 病 的 治疗 ,如 使 用 
抗 炎 药 物 或 免疫 抑制 剂 治疗 类 风湿 关节 炎 和 一 些 慢性 炎症 
疾病 ,以 抑制 炎症 反应 ,减少 SAA 蛋白 的 合成 。 研 究 显示 ， 
对 类 风湿 关节 炎 尤 其 是 青少年 患者 ,使 用 茉 丁 酸 氮 芥 或 环 
磷 酰 胺 不 仅 可 以 减少 慢 白 尿 , 而 且 可 以 保持 肾 功能 不 进 一 
步 恶化 。 使 用 肿瘤 坏死 因子 持 抗 药 也 可 明显 降低 蛋白 尿 。 

一 种 GAG 的 拟 似 物 可 以 阻止 淀粉 样 变 纤维 的 形成 ， 
在 一 个 实验 性 AA 淀粉 样 变性 的 体内 试验 中 显示 出 疗效 ， 
已 进入 开 、 焉 期 临床 试验 ,理论 上 有 望 在 所 有 的 省 粉 样 变 性 
中 应 用 。 

家 族 性 淀粉 样 变 FME 终生 应 用 秋水 仙 碱 防止 FMF 
相关 的 炎症 ,防止 淀粉 样 变 发 展 。 治 疗 有 肯定 的 疗效 ,可 组 
解 症 状 , 早 期 使 用 有 阻止 肾病 综合 征 和 肾 功能 不 全 的 发 生 
作用 。 

甲状 腺 索 运 载重 白 淀粉 样 变性 接受 肝 移 植 后 病情 组 
解 。 至 今 已 有 600 多 例 报道 。 

血 透 相关 性 淀粉 样 变 ,早期 应 用 高 分 子 聚 合 膜 透 析 器 
可 有 效 降低 及 - 微 球 蛋白 .有 利于 防治 淀粉 样 变 发 生 。 肾 移 
值 能 有 效 降低 B- 微 球 蛋 白水 平 .抑制 淀粉 样 伺 白 沉积 。 

2. 肾脏 替代 治疗 ”肾脏 演 粉 样 变 发 展 到 尿 橙 症 阶 段 
时 ,透析 疗法 和 肾 移 植 是 延长 患者 生命 最 有 效 的 措施 。 经 
:血液 透析 治疗 者 平均 存活 期 远 尚 于 未 作 透 析 者 。 血 
流 透 析 存 活 5 年 者 占 34%, 作 连续 性 不 时 床 腹 膜 透 析 
《CAPD) 者 平均 存活 30 个 月 。 有 心脏 受累 、 有 肾上腺 皮质 
功能 泪 退 者 ,血液 透析 过 程 中 易 发 生 低 血压 。 

肾 移 植 效 果 不 好 ,] 年 存活 率 为 63%,2 年 存活 率 为 
芒 上 光村 1 年 后 又 可 和 区 省 机 样 变性 , 故 多 不 主张 做 
网 秆 。 


















【预后 】 
本 锋 瑚 后 个 伟 ，AL 型 确诊 时 Ser 一 115prmol/T 平均 
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存活 时 间 25. 6 个 月 ,高 于 此 值 则 平均 存活 时 间 14.9 个 月 ; 
AA 型 平均 存活 时 间 45 个 月 ,3 年 存活 率 40%。 心 力 衰 
竭 、 肾 衰竭 为 主要 的 死亡 原因 。 
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第 十 三 节 ”高 尿酸 血 症 肾 损 害 
李 铭 新 ”部 传 明 


尿酸 盐 在 血 中 浓度 旦 过 饱和 状态 时 即 可 沉积 于 肾脏 ， 
并 造成 损害 , 称 为 高 尿酸 性 肾 病 (hyperuricemic nephropa- 
thy) 。 主要 病变 类 型 有 慢性 间 质 性 晴 炎 ,尿酸 性 肾 结 石和 
急性 高 尿酸 性 肾病 。20 世纪 90 年 代 中 期 我 国 男性 高 尿酸 
血 症 的 患 病 率 为 8.2% 一 19. 8%, 女 性 为 5.1%~7 6%, 中 
老年 与 绝经 后 女性 高 发 。 高 尿酸 血 症 已 被 证 实 为 心血 管 
病 的 危险 因素 。 高 尿酸 血 症 人 群 新 发 肾脏 病 的 危险 、 短 
期 内 肾 衰竭 的 危险 都 明显 增高 ， 也 是 慢性 肾脏 病 进展 因 
素 之 一 。 欧 洲 统计 资料 表明 高 尿酸 性 肾病 占 终 末期 肾病 
0.6%~1.0%。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

尿酸 是 顺 叭 代谢 的 终 产物 ,其 解 离 常数 是 5 44, 若 PH 
二 5.0, 尿 酸 几乎 不 解 离 ,溶解 度 也 低 ; 随 着 PH 升 高 到 8 0， 
尿酸 解 离 形 成 尿酸 盐 ( 主 要 是 尿酸 钠 ) ,溶解 度 升 高 12 倍 。 
不 溶解 的 尿酸 可 形成 无 定型 结 品 ,而 不 溶解 的 尿酸 看 则 形 
成 针 形 结晶。 

在 将 远 端 小 管 如 果 尿 液 充 分 浓缩 ,PH 值 很 低 ,可 形成 
尿酸 的 无 定型 结晶 。 在 肾 间 质 、 肾 小 血管 ,pH7.4 的 环境 
里 ,从 肾 皮质 往 船 质 方向 ,由 于 逆流 倍增 的 机 制 ,尿酸 浓度 
逐渐 升 高 ,容易 形成 尿酸 盐 的 针 形 结 哨 ， 

高 尿酸 血 症 引起 的 肾 损害 主要 是 结晶 介 导 的 。 不 深 必 
的 结晶 沉积 于 肾 组 织 中 不 仅 通过 物理 作用 堵 蹇 峭 小 管 , 影 
响 细 胞 的 正常 生理 功能 ;而 且 结 唱 被 细胞 摄取 后 会 活化 补 
体 、 启 动 炎 性 反应 ,例如 单个 核 细 胞 产生 肿瘤 坏死 内 对、 多 
形 核 白 细胞 产生 白细胞 介 素 -8。 已 知 肾 小 管 细胞 也 能 春 噬 
结晶、 释放 细胞 因子 。 

高 尿酸 血 症 引起 的 懈 损 害 也 可 以 由 可 游 性 尿酸 介 





















导 。 可 溶性 尿酸 是 前 炎 性 因子 ,能 刺激 单 核 细胞 趋 化 因 
子 -1(MCP-1) 的 产生 ,还 能 激活 循环 中 的 血小板 ,损伤 血 
管内 皮 。 先 天 性 免疫 中 的 toll 样 受 体 (TLR-2,TLR-4) 和 
NALP3 炎症 小 体 接受 到 尿酸 的 危险 讯号 后 ,通过 IL-1 的 
活化 而 引起 痛风 的 炎症 反应 。 通 过 阴离子 交换 器 ,尿酸 能 
够 进入 血管 平滑 肌 细 胞 ,影响 细胞 内 的 氧化 还 原 反应 ,激活 
丝 询 原 激活 的 蛋白 激酶 (Erk1/2 和 p38)、 环 加 氧 酶 2 
(COX-2) 和 核 转 录 因 子 (NFkB 和 AP-1), 促 进 TXA;、 
PDGF、PDGF 受 体 和 MCP-1 的 合成 ,刺激 平滑 肌 细 胞 的 
增生 








人 体 尿 酸 的 来 源 80%% 为 内 源 性 ,由 黄 嘎 叭 氧化 酶 产 
生 。 正常 人 尿酸 2/3 经 肾 分 泌 排除 , /3 经 肠 道 排 出 。 引 
起 高 尿酸 血 症 的 病因 ,可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 。 原 发 性 高 
尿酸 血 症 90% 为 肾脏 排泄 尿酸 减少 ,发 病 机 制 主要 为 肾脏 
重 吸收 尿酸 增加 , 呈 多 基因 遗传 。 捅 胜 代谢 尿酸 有 三 个 步 
又 , 即 肾 小 球 滤 过 、 肾 小 管 重 吸收 及 小 管 分 沁 。 尿 酸 能 被 峭 
小 球 自由 滤 过 ,正常 人 约 91%% 在 近 曲 小 管 被 重 吸收 ,而 特 
发 性 高 尿酸 血 症 患者 的 尿酸 95% 被 重 吸 收 。 近 曲 小 管 也 
是 分 泌尿 酸 的 所 在 。 尿 酸 在 肾 小 管 腔 膜 面 通过 一 个 阴离子 
交换 器 URATI1(urate anion exchanger) 进 入 小 管 细胞 内 ， 
同时 另外 一 个 阴离子 如 乳酸 、 吡 哄 酰 胺 被 排出 细胞 外 。 
URAT]1 也 是 丙 磺 舒 、 磺 吡 酮 、 莱 省 马 隆 、 氢 沙 坦 、 非 诺 贝 特 
等 药物 竞争 尿酸 的 位 点 。URATI1 基因 缺陷 可 导致 进 传 性 
低 尿酸 血 症 。 尿 酸 盐 转 运 子 (urate transporter, UAT) 位 于 
肾 近 端 小 管 ,为 电压 敏感 性 单 向 离子 通道 ,是 一 种 产 电 性 转 
运 体 , 主要 参与 尿酸 在 肾 近 端 小 管 的 分 沁 ,在 调节 全 身 尿 酸 
盐 的 稳 态 中 起 重要 作用 ,但 其 病理 作用 还 有 待 研究 。 

原 发 性 高 尿酸 血 症 还 有 少 部 分 是 由 尿酸 生成 增加 所 
致 , 即 味 叭 代谢 途径 中 的 酶 的 基因 异常 导致 的 。 常 见 的 有 
次 黄 叶 叭 鸟 味 叭 磷酸 核糖 转移 酶 (HGPRT) 缺陷 、 腺 嗓 叭 
磷酸 以 糖 转 移 酶 (APRT) 缺陷 、 磷 酸 核糖 焦 磷 酸 合成 能 
(PRS) 亢 进 ,都 导致 碌 酸 生成 过 多 。 家 族 性 高 尿酸 肾病 (fa- 
milial juvenile hyperuricemic nephropathy, FJHN) 是 尿 调 
素 (uromodulin) 基因 突变 的 结果 。 尿 调 索 又 名 Tamm- 
Horsfall 蛋白 。 屎 调 索 结构 的 改变 影响 了 角 祥 升 支 钠 、 握 
的 重 吸收 ,造成 容 直 削减 ,继而 强化 了 近 端 小 管 的 钠 依赖 的 








尿酸 盐 重 吸收 。 
继 发 性 高 尿酸 血 症 常见 原因 有 :恶性 血液 系统 肿瘤 化 








疗 \ 放 疗 后 产生 洲 瘤 综合 征 , 立功 能 不 全 ,药物 因素 (如 暴 唆 
类 利尿 药 \ 吡 叶 栈 腕 ) ,慢性 错 中 毒 。 


〖 病 理 】 

原 发 性 高 尿酸 血 症 肾病 的 主要 病理 变化 为 慢性 痛 间 
质 - 悄 小 管 病 ,病变 以 肾 通 质 部 位 最 为 严重 。 光 镜 下 可 见 呈 
针 状 、 双 折光 放射 形 排列 的 尿酸 盐 结 章 沉 积 主 尼 间 质 肾 小 
管内 ,为 高 尿酸 血 症 性 损害 的 特征 性 病理 变化 。 晚 期 愉 间 
质 纤 维 化 肾 芙 缩 :纤维 组 织 奈 迫 血 管 引起 肾 缺 血 、. 肾 小 动脉 








第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 
硬化 及 肾 小 球 纤维 化 。 


【临床 表现 】 

尿酸 或 尿酸 盐 沉 积 可 以 引起 三 种 类 型 的 肾 损害 :慢性 
尿酸 盐 肾 病 (chronic urate _ nephropathy)、 急性 尿酸 肾病 
《acute uric acid nephropathy)、 尿 酸性 肾 结 石 Curic acid neph- 
rolithiasis) 。 


1. 慢性 尿酸 盐 肾 病 





起 病 隐 匿 , 肾脏 进展 缓慢 , 达 


10 一 20 年 ,最 终 导 致 慢性 肾 衰 竭 。 肾 病 与 痛风 的 严重 度 往 。 


往 无 关 , 通 常 好 发 于 40 岁 以 上 男性 ,男女 之 比 20 : 1. 女 性 
多 见于 绝经 期 后 。 主 要 病变 为 尿酸 钠 结晶 沉积 于 艇 质 间 
质 , 并 引起 间 质 炎症 反应 ,随后 出 现 间 质 纤维 化 、 肾 小 球 基 
底 膜 增 厚 、 彤 小 球 硬 化 。 先 为 尿 液 浓缩 功能 受 损 ,和 夜 尿 增 
多 , 尿 沉 渣 检查 通常 正常 ,后 逐渐 出 现 肾 小 管 性 蛋白 尿 。 随 
病情 加 重 , 血 肌 栈 和 尿素 氮 升 高 . 尿 蛋 白 排 出 减少 尿酸 排 
出 减少 晚期 进入 尿毒 症 。 出 现 肾 功 能 不 全 时 血尿 酸 升 高 
的 比例 大 于 血 肌 栈 升 高 的 程度 : 血 肌 栈 在 132pmol/Ll 
(1.5mg/d) 以 下 时 血尿 酸 二 535pymol/L(9mg/dlD); 血 肌 栈 
在 132 一 176ymol/L (1.5 一 2.0mg/dl) 时 血尿 酸 一 
595pmol/L(10mg/d); 血 肌 醋 更 高 时 血尿 酸 宇 714jmol/1 
(1l2mg/dl)。 这 与 其 他 原因 引起 的 慢性 肾 功 能 不 全 继 发 的 
高 尿酸 血 症 不 同 , 血 尿酸 水 平 仅 轻 中 度 升 高 .与 肠 道 排泄 尿 
酸 增加 ,尿酸 生成 减少 有 关 。 

2. 尿酸 性 肾 结石 ” 占 肾 结石 的 5% 一 10% .在 原 发 性 
痛风 中 占 10 兴 一 25%%, 多 见于 40 岁 以 上 男性 。 尿 酸 结 石 
沉积 于 肾 小 管 间 质 部 位 ,可 引起 血尿 ,阻塞 输尿管 易 发 生 
肾 绞 痛 , 结 石 梗阻 尿 路 可 以 继 发 引起 尿 路 感染 .可 以 有 卫 
型 的 肾 雷 肾炎 表现 . 尿 中 白细胞 增多 . 尿 细菌 培养 阳性 ， 
病程 迁延 可 达 10 年 之 入。 高 尿酸 血 症 、 酸 性 尿 及 脱水 尿 
浓缩 是 原 发 性 高 尿酸 血 症 形成 尿酸 结石 的 3 个 主要 危险 
因素 。 

3. 急性 尿酸 性 肾病 出 于 尿酸 产生 急剧 增加 ,大 世 尿 
酸 结晶 在 集合 管 . 明生 痛 理 及 和 输尿管 内 沉积 而 使 尿 液 突然 
减少 ,阻塞 双 侧 输尿管 ,发 生 少 尿 型 名 
性 血液 系统 肿瘤 化 疗 、 放 疗 后 产 4 
坏 .核酸 分 解 代谢 亢进 ,产生 a 
病 。 尿 沉渣 检查 有 大 量 尿 pH 值 明 显 降低 、. 屎 尿 
酸 / 尿 肌 醋 之 1.0。 持 : 发 作 引 起 缺 血性 册 细 胞 损伤 
也 可 导致 高 尿酸 血 症 。 酒 精 中 毒 ,妊娠 、 毒 血 症 、 粮 序 沉 积 
病 工 型 . 精 尿 病 中 洪 可 由 于 在 近 曲 小 争 和 拙 制 
尿酸 分 泌 . 引 起 尿酸 急剧 升 高 。 水 化 、 颁 化 尿 液 . 预 完 服用 
别 奈 聆 苹 有 助 于 防止 本 病 的 发 生 、 









































合 征 , 大 基 : 
,发 生 急 性 碌 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

凡 中 年 以 上 男性 患者 有 肾 星 疾病 表现 ( 肾 小 答 性 彝 白 
尿 、 镜 下 血尿 或 肉眼 血尿 、 碌 浓缩 功能 受 损 ). 伴 发 痛风 及 尿 
路 结石 ,应 首先 怀疑 本 病 。 血 尿酸 升 高 二 390pemol 1L, 肾 活 








2 这 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
检 提 示 昌 小 管 间 质 病变 ,酒精 预 处 理 的 肾 活检 标本 发 现 尿 
酸 盐 结晶 , 则 慢性 尿酸 盐 肾 病 诊断 确立 。 
原 发 性 高 尿酸 血 症 引起 的 慢性 尿酸 盐 肾 病 通常 要 与 继 
发 于 肾 功 能 不 全 的 高 尿酸 血 症 鉴 别 。 前 者 痛风 先 于 肾病 ， 
后 者 肾病 先 于 痛风 。 两 者 的 鉴别 可 参考 下 表 ( 表 19-7-5)， 
表 19-7-5 痛风 先 于 肾病 和 肾病 先 于 痛风 的 鉴别 诊断 











痛风 先 ”肾病 先 

于 肾病 “于 痛风 
男性 (%) 75 35 
痛风 的 起 病 年 龄 ( 岁 ) 40 40 
肾病 的 起 病 年 龄 ( 岁 》 50 30 
肾病 发 生前 痛风 持续 的 时 间 ( 年 ) 10( 发 作 

20 次 以 上 ) 

痛风 发 生前 肾病 持续 的 时 间 ( 年 ) 10 
急性 痛风 发 作 的 次 数 >50 3 
肢体 发 生 痛 风 的 比例 (%) 75 10 
痛风 石 的 发 生 率 (%) 50 5~10 


按照 发 病 机 制 ,高 尿酸 血 症 可 以 分 为 尿酸 排泄 不 良 型 
[尿酸 排泄 二 0. 48mg/(kg .hbh) ,尿酸 清除 率 二 6. 2ml/min， 
尿酸 清除 率 与 肌 梧 清除 率 比 值 >0. 1], 尿 酸 生成 过 多 型 [ 尿 
酸 排 汇 二 0. 51mg/(kg。b) ,尿酸 清除 率 二 6. 2ml/min, 尿 酸 
清除 率 与 肌 栈 清除 率 比 值 二 0. 051 ,混合 型 (尿酸 清除 率 与 
肌 栈 清除 率 比 值 介 于 0. 05 一 0. 1) 。 





【防治 

纠正 高 承 酸 血 钙 是 防治 高 尿酸 血 症 怪 损 害 的 关键 。 改 
变 生活 方式 是 重要 措施 。 降 低 血 尿 次 水 平 目 前 有 三 个 途 
答 : 减 少 尿酸 合成 减少 尿酸 重 吸收 .增加 尿酸 分 解 。 

无 症状 的 高 尿酸 血 症 治疗 目标 是 血尿 酸 一 357wmol/L 
(6mg/d), 竺 万 心血 管 危险 因素 或 心血 管 病 , 血 尿酸 二 
535pmol/L(9mg/ db 可 立即 开始 药物 治疗 。 无 症状 高 尿酸 
血 证 : 若 有 心血 管 危 险 因素 或 心血 管 病 , 血 尿酸 二 476jamol/ 
LC8mg/d 遇 ) 即 开始 药物 治疗 。 

减少 永 县 合成 主要 使 
叭 醇 , 该 纪 


nol) 






黄 噶 吟 氧化 本 抑制 药 -一 痢 嗓 
5 物 领 嗓 叭 醇 (oxypuri- 
给 醇 的 半 24 小 时 ,经 肾 清除 。 别 嗓 哈 
名 能 引起 少见 但 病死 奉 高 的 过 敏 反应 ,而 且 痢 风 右 的 消除 


很 慢 ， 









i 


减少 路 酸 重 吸收 的 药物 的 作用 位 点 是 URAT1, 这 类 
药物 包括 茶 澳 马 陈 . 仅 吡 天 ,| 










A 


名 低 于 30mlymin 时 作用 很 药 。 
600mg d 时 不 宜 使 用 该 类 药 ， 因为 服 


痛 小 管内 屎 酸 增多 , 易 形成 厌 酸 结 前. 堵塞 肾 小 管 


从 





。 上 日 前 这 
类 药 物 是 治疗 晤 尿酸 血 症 二 线 药 物 ， 
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尿酸 氧化 酶 直接 降解 尿酸 ,人 类 与 灵 长 类 动物 在 进化 
过 程 中 丢失 。 非 重组 的 、 非 梁 乙 二 醇化 的 真菌 的 尿酸 氧化 
酶 于 20 世纪 80 年 代 在 欧洲 面市 .半衰期 很 短 、 免 疫 原 性 很 
强 ,专用 于 儿童 溶 冶 综合 征 的 高 碌 酸 血 症 。 通 过 改进 ,日 前 
已 有 哺乳 动物 重组 的 . 聚 乙 二 醇化 的 尿酸 氧化 酶 在 并 发 过 
程 中 。 

急性 尿酸 性 肾病 ,应 选用 别 嗓 叭 醇 碱 化 尿 液 、 补 充足 够 
水 分 ,同时 静脉 使 用 叶 塞 米 ,增加 排 碌 芭 。 必要 时 可 血液 
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溶血 尿毒 综合 征 


李 铭 新 ”者 传 明 
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溶血 尿毒 综合 征 (hemolytic uremic syndrome. HUS) 
于 1955 年 首先 由 Gasser 报道 ,表现 为 微血管 病 性 溶血 性 
贫血 血小板 减少 和 急性 闻 赛 竭 (ARF) 三 联 征 。 它 与 Mos- 
chcowitz 于 1925 报道 的 血栓 性 血小板 减 少 性 紫竹 (throm- 
botic thrombocytopenic purpura, TTP) 的 临床 表现 极为 相 
似 ,后 者 还 件 有 神经 系统 症状 和 发 热 。 尽 管 TI 和 HUS 
发 病 机 制 不 尽 相 同 ,但 是 两 者 的 病理 表现 均 为 血栓 性 微 血 
管 病 (thrombotic microangiopathy, TMA)， 在 成 人 首选 的 
治疗 都 是 血浆 爸 换 ,所 以 若 发 生 无 其 他 原因 可 解释 的 微笑 
管 病 性 洲 血 性 贫血 .血小板 减 少 、 伴 或 不 伴 有 轻重 不 一 的 神 
经 系统 症状 和 时 功能 损害 ,都 可 统称 为 TTP-HUS。 叭 
的 例外 是 儿童 肠 出 血性 大 肠 埃 和 希 江 后 出 现 的 HUS。 

在 美国 ,疑似 TTP-HUS 的 年 发 病 率 为 11/100 万 , 特 
发 性 TTP HUS 的 年 发 病 率 为 4.57100 万 。 未 治疗 的 
TTP HUS 弦 亡 率 90 吧 一 100%. 血浆 党 换 治疗 后 死亡 府 降 
至 10%。HUS 在 成 人 和 小 儿 均 可 发 病 , 但 主要 多 见 于 小 
儿 . 是 小 儿 尤 其 是 径 儿 期 急性 籽 误 竭 的 主要 病因 。 


























〖 病 因 】 
HUS 的 发 病原 因 主 要 有 以 下 儿 种 : 
1. 感染 性 ”组 落 ( 塘 常见 的 有 大 肠 埃 希 芍 0157: 7 





菌株 以 及 其 他 血清 型 、 志 贺 痢疾 杆菌 1 型 .肺炎 球菌 ) ,病毒 
(CHIV) 。 

2. 遗传 性 
体 因子 本 缺乏 。 

3. 药物 性 ” 硅 宁 、 噬 氛 匹 啶 、. 氛 吡 格雷 、 环 孢 素 、FK- 
506、OKT3、 丝 裂 得 素 、5- 气 尿 喀 啶 、 口 服 避 孕 药 等 。 

4. 自身 免疫 性 疾病 ”系统 性 红斑 狼疮 、 硬 皮 病 、 抗 磷 
脂 综 合 征 。 

5. 造血 干细胞 移植 。 

6. 妊娠 。 

7. 特 发 性 。 


von Willebrand 蛋白 分 解 酶 活性 降低 、 补 


【发 病 机 制 】 
典型 的 HUS 主要 是 毒素 对 内 皮 细 胞 的 损害 所 致 。 常 

见于 儿童 的 HUS, 80% 是 由 产 vero 细胞 毒素 的 大 肠 埃 希 
菌 (verocytotoxin-producing Escherichia coli, VTEC) 感染 
引起 的 。 这 种 毒素 又 称 为 志 贺 样 毒 素 (shiga-like toxin) .由 
噬菌体 DNA 编码 , 存 于 多 种 血清 型 的 大 肠 埃 希 菌 中 。 
贺 样 毒素 有 1 个 A 和 5 个 也 亚 单位 构成 。 也 亚 单位 能 够 同 
细胞 上 的 CD77( 又 名 N- 脂 栈 鞘 氨 醇 三 已 糖苷 ,globorriao 
sylceramide,Gb3) 末 端的 " 半 乳 糖 a-4B 半 乳 糖 "这 个 双料 
结构 结合 。 儿童 肾 小 球 毛 细 血 管内 皮 细 上 胞 上 Gb3 表达 较 
多 , 炎 性 因子 可 上 调 肾 小 球 内 皮 细 胞 Gb3 的 表达 。 志 锅 样 
舌 业 通过 B 亚 单位 进入 细胞 内 ,而 人 亚 单位 可 使 一 份 腺 蔡 
从 28S 核糖 体 RNA 上 脱离 出 来 ,阻止 宿主 细胞 鼻 白 合成 ， 
引起 细胞 坏死 或 漳 亡 。 内 皮 细 胞 损伤 .剥离 、 内 皮下 上 胶原 树 
伐 启 动 了 凝血 过 程 ,最 终 在 微血管 形成 血栓 。 

男 一 种 典型 的 HUS 的 和 致 病毒 素 是 TF ns 
Friedenreich) 抗 原 ,后 者 是 由 肺炎 链球 菌 等 产 神经 酶 
的 细菌 产生 。 

韭 典 型 HUS 多 数 是 
胞 溶解 ,引发 TMA。 

正常 情况 下 ,内 皮 细 胞 与 血浆 的 接触 面 有 膜 输 蛋 白 
(membrane cofactor protein, MCP) ,与 补体 日 因子 联合 、 
将 C3 转化 酶 , 即 C3bBb 复合 物 中 的 Bb 置换 出 来 ,游离 的 
C3b 很 快 被 补体 因子 工 天 活 , 回 时 C3b 也 因 C3 转化 栈 被 降 
解 而 产生 减少 。C3b 产生 减少 ,补体 系统 活化 程度 降低 。 
站 子 HE 有 保护 内 皮 细 胞 免 吉 补体 劳 路 活化 损伤 的 作 

。 党 染色 体 显 性 遗传 可 导致 H 因子 .1 因子 、MCP 基 关 

突 灾 ,引起 其 功能 缺失 ,可 导 臻 补体 劳 路 的 过 度 活 化 调 引发 
HUS。 也 因子 的 自身 抗体 可 以 削弱 贡 因子 与 C3b 的 结合 
由 四 H > 守 奖 入 C3 ened 日 因子 与 旦 册子 相 
H 因子 的 抗体 的 
出 了 五 因 meet 1 dh 要 相关 。 

补体 B 因子 参与 C3 转化 艇 的 形成 ,能 促进 补体 活 1 
旦 因子 基因 突变 ( 常 染色 体 显 性 婉 传 ?使 也 因子 与 C3 的 3 e 
和 力 增 强 ,形成 高 度 活性 C3 转化 酶 : 导 敏 补体 劳 路 途径 息 











:由 于 补体 过 度 活 化 ,导致 内 皮 细 















第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


性 激活 。C3 基因 的 突变 导致 C3b 与 H 因子 、MCP 结合 减 
少 而 出 现 降解 障碍 。 

机 体 降解 von Willebrand 因子 能 力 下 降 是 一 些 非 腹 海 
相关 性 TTP-HUS 的 重要 原因 。von Willebrand 因子 贮存 
在 内 皮 细 胞 的 Wicbel-Palade 小 体 中 ,内 皮 细 胞 受到 刺激 或 

损伤 时 释 入 血 流 。von Willebrand 因子 是 凝血 因子 证 的 载 
体 , 有 血小板 糖 焦 白 本 b/ 奢 a 及 胶原 的 结合 位 点 ,对 血小板 
糖 蛋白 受 体 复合 物 [ b- 及 有 高 度 亲 和 力 , 从 而 活化 .凝聚 血 
小 板 。von Willebrand 因子 多 聚 体 分 子 量 越 大 ,在 高 切 应 
力 血 流 中 展开 时 ,其 活化 血小板 能 力 越 强 。 正 常情 况 下 
von Willebrand 因子 多 聚 体 可 以 被 蛋白 酶 分 解 .这 种 酶 是 

“ 带 血 小 板 反应 素 基 序 的 去 整合 素 样 金属 蛋白 酶 ”(a desin- 
tegrin-like and metalloproteinase with thrombospondin mo- 
tf,ADAMTS) 家 族 成 员 , 由 于 带 有 血小板 反应 素 -1 样 区 域 
被 称 为 ADAMTS13。 酶 活性 的 降低 使 得 von Willebrand 
因子 多 聚 体 不 能 降解 ,在 局 部 冻 合 血小板 ， 形成 血栓 。 获 得 
性 ADAMTS13 酶 活性 降低 见于 体内 产生 针对 该 酶 的 抑制 
性 IgG 型 自身 抗体 。 服 用 喀 捧 匹 喧 后 出 现 的 TTP 就 有 此 
类 抗体 。 

总 之 ,TTP-HUS 发 病 机 制 多 种 多 样 ,但 最 终 都 是 在 微 

血管 产生 血小板 血栓 ,其 后 果 是 :@ 血 小 板 消 耗 性 减少 ; 
@ 机 械 性 溶血 ;人 受累 血管 供血 区 的 组 织 器 官 功能 障碍 。 
腹泻 相关 性 HUS 主要 内 及 肾脏 ,各 种 致 病因 素 损 伤 了 肾 
小 球 毛 细 血 管内 皮 细 胞 ,和 致 血小板 在 肾 小 球 毛 细 血 管内 皮 

细胞 损伤 处 聚集 .并 使 纤维 蛋白 在 损伤 部 位 沉积 :形成 了 妊 
维 重 白 丝 网 。 血 液 中 的 红细胞 和 血小板 在 流 经 消 脏 毛细 血 
管 时 冲撞 到 纤维 蛋白 le 多 .从 而 引起 了 微血管 性 
溶血 性 贫血 和 血小板 减少 。 这 种 微血管 病 和 内 皮 细 胞 的 肿 
胀 ,引起 了 及 内 血液 循环 障 但 及 广泛 的 肾 内 微血管 的 血栓 
栓 窒 ,致使 CGFR 急剧 下 降 , 严 重 的 可 引起 峭 皮 质 十 琵 . 导 致 


x BE 
自 性 吕 












【病理 】 
HUS 的 特征 性 损伤 为 微 血 栓 形成 ,可 以 分 布 于 肾 、 脑 、 














皮肤 、 庶 腺 、 心 脏 、 脾 胜 和 肾上腺 的 小 动脉 和 毛细 血管 内 。 

HUS 肾脏 病理 改变 主要 有 三 种 : 消 小 球 、 动 脉 、 小 球 和 
动脉 病变 共存 。 小儿 以 肾 小 3 的 了 
壁 增 诬 .内皮 细 临 和 肿 胀 、 到 


细 血 管 壁 出 现 双轨 征 
人 和 较 大 儿童 以 两 种 病变 {在 gh i i DT 
栓 . 肾 小 球 有 身 血 表现 .小 球 毛 细 血 管束 皱 基 ,Bowman 起 


iy 
增 原 。 


: 汪 运 












和 条 膜 区 可 见 
[和 等。 


免疫 灾 光 于 期 于 毛细 征管 纤维 年 上 站， 


其 后 偶 见 lgM、C3、Cid、 符 般 


【临床 表现 了 


小 多 及 成 人 均 可 发 病 .Fi 种 人 多 见 , 主 要 发 生 在 6 个 月 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


至 4 岁 的 婴 幼 儿 和 儿童 ,性 别 分 布 无 明显 差异 ,成 人 以 女性 
多 见 。90% 的 儿童 表现 为 腹 海 相关 性 ,而 成 人 与 腹泻 有 关 
的 不 足 半数 。 一 年 四 季 都 可 发 病 , 国 内 以 晚 春 及 初夏 为 
高 峰 。 

HUS 大 多 有 前 驱 症 状 。 大 肠 埃 希 菌 0157: H7 释放 
Verotoxin、 产 毒 志 贺 杆菌 释放 志 贺 毒素 (shiga-toxin, STX) 
导致 的 血性 腹泻 是 最 常见 的 表现 ,个 别 呈 急 腹 症 ,还 可 以 出 
现 类 似 溃疡 性 结肠 炎 、 急 性 闵 尾 炎 、 肠 套 琶 、 直 肠 脱 垂 等 表 

现 。 另 外 梭 状 芽 胞 杆菌 、 肺 炎 球菌 和 病毒 感染 亦 见 报道 。 
| 急性 期 表现 如 下 : 

1. 急性 肾 衰竭 ”HUS 的 患者 出 现 肾 衰竭 是 很 常见 
的 , 轻 者 呈 非 少 尿 型 , 重 者 呈 少 尿 型 , 占 一 半 以 上 的 病例 。 
尿 常 规 检查 通常 接近 正常 ,很 少 有 细胞 及 管 型 成 分 。 可 有 
蛋白 尿 ,多 为 1~2g/d。 约 78% 患 者 在 少 尿 期 需 透 析 治 疗 ， 
其 中 66% 轻 症 患 者 2 周 内 逐渐 好 转 。 约 410% 患者 变 成 慢 
性 肾 功能 不 全 需 长 期 透析 治疗 。 若 患者 以 肾 衰 网 为 主 , 而 
少 有 神经 系统 表现 ,通常 诊断 为 HUS; 反 之 ,通常 诊断 为 
TTP; 既 有 严重 肾 训 竭 又 有 严重 神经 系统 表现 (如 首 痫 、 卉 
迷 ) ,通常 统称 为 TTP-HUS。 

2. 溶血 性 贫血 ”表现 为 短期 内 血红 和 蛋白 迅速 下 降 , 一 
般 降 至 70 一 90g/ 工 ,严重 者 降 至 30g/L。 网 织 红细胞 升 高 。 
非 结 合 胆 红 索 升 高 ,血浆 结合 珠 蛋白 降低 , 抗 人 球 蛋 白 试验 

(Coombsy test) 阴 性 。 血 LDH 升 高 ,反映 了 溶血 及 组 织 缺 
血 . 但 不 特异 ,可 用 于 评估 病情 变化 。 外 周 血 涂 片 破碎 红 细 
胞 ( 裂 红细胞 , schistocytosis) 占 所 有 红细胞 比例 二 1% ,或 
在 放大 100 倍 的 显微镜 下 每 视野 见 到 2 个 或 2 个 以 上 裂 红 
细胞 是 微血管 病 性 溶血 的 特征 性 表现 ,是 诊断 TIP 或 
HUS 所 必需 。 正 常人 588 会 有 和 裂 红细胞 ,但 是 裂 红 细胞 
比例 平均 只 有 0. 05%% ,很 少 超过 0.5%。 肾 衰竭 、 心 脏 机 械 
匆 腊 植 入 、 先 浪子 痛 的 患者 80% 会 出 现 询 红细胞 ,但 平均 
北 例 也 只 有 0. 2%~0. 3%。 

3. 血小板 减少 ”90% 患 者 血小板 减少 ,最 低 可 达 10X 
三 人 L ,持续 7 一 14 天 逐渐 升 沿 。 出 现 肾 训 竟 的 患者 血小板 
减少 的 程度 往往 较 径 。 裂 红细胞 数目 增加 时 会 使 血小板 虚 
员 性 增高 。 血 小 板 减 少 可 出 现 紫 钱 , 但 不 会 有 严重 的 出 血 。 
小 板 减 少 并 不 伴 有 凝血 功能 障 但 ,从 而 与 弥散 性 血管 内 
凝血 (disseminated intravascular coagulation,DIC) 鉴 别 。 

4. 中 枢 神 经 系统 ”多数 患者 有 神经 系统 症状 ,多 为 严 

而 、 容 观 的 体征 少 有 ,但 可 发 生 































系统 的 症状 偶尔 可 以 发 生 
作 康 改期 。MRI 可 以 星期 发 现 结构 上 的 损伤 

5. 发 热 ”近来 发 热 病 例 减 少 。 若 有 寄 
热 提 示 败 血 症 而 不 是 TP HUS。 

6. 心脏 受累 表现 ”心脏 组 织 中 微血管 血栓 形成 可 导 
敏 心 律 矢 常 , 狗 死 , 心 万 误 竟 (发 生 率 东 5 吧 人 心肌 梗死 (发 
小 率 18X)-。 5 于 | 二 0. 20ng/ 


性 心肌 梗死 ,敏感 必 ,特异 性 分 别 大 86 交 、95%， 








高 热 .地 张 






7. 低 补体 血 症 ” 近 半数 患者 出 现 低 补体 血 症 , 除 了 因 
子 HH 先 天 性 不 足 外 ,推测 还 与 毒素 、 内 皮 损 伤 启动 补体 活 
化 有 关 。 

8，ADAMTS13 活性 降低 ”柠檬 酸化 的 血浆 可 用 于 测 
定 ADAMTS13 活性 。 成 人 的 TTP-HUS 发 作 期 AD- 
AMTS13 活性 不 足 正常 人 的 5%。 儿 童 腹泻 相关 的 HUS 
的 ADAMTS13 活性 正常 。 目 前 ADAMTS13 活性 测定 尚 
未 标 化 .普及 。 人 检测 ADAMTS13 活性 并 非 诊断 和 启动 治 


【诊断 与 鉴别 诊断 了 

没有 其 他 原因 可 解释 的 微 血 管 病 性 溶血 、 血 小 板 减 少 
就 可 诊断 为 TTP-HUS。 在 成 人 通常 不 去 区 分 TTP 与 
HUS。 儿童 腹泻 后 出 现 的 微血管 病 性 溶血 ` 血 小 板 减少 党 
诊断 为 HUS。 在 血小板 减少 不 明显 的 病例 ,诊断 有 困难 时 
可 行 肾 活检 。 

系统 性 血管 炎 的 表现 类 似 TTP- HUS, 但 系统 性 血管 
炎 通 常 有 特征 性 抗体 、 血 小 板 i F 数 正常 ,通常 是 外 周 神经 受 
累 而 不 是 中 枢 神 经 受累 ,有 关节 痛 \ 皮 疹 。 

重症 的 TTP-HUS 要 同 DIC 鉴别 。 DIC 常见 于 败 血 
症 .休克 ,可 有 微血管 病 性 溶血 血小板 减 少 ,甚至 AD- 
AMTS13 活性 降低 。 但 DIC 凝血 酶 原 时 间 、 部 分 凝血 活 酶 
时 间 延 长 纤维 蛋白 原 减 少 ,凝血 因子 V 与 如 减少 ,3p 试验 
阳性 。 

重症 抗 磷脂 综合 征 有 大 血管 与 微血管 血栓 形成 。 鉴 别 
点 在 于 这 些 患 者 体内 有 狼疮 样 抗 凝 物 ,凝血 酶 原 时 间 、 部 分 
凝血 活 酶 时 间 延 长 。 












对 于 没有 其 他 原因 可 解释 的 微血管 病 性 溶血 、 血小板 
减少 ,美国 血库 学 会 .美国 血浆 分 离 堂 换 学 会 .英国 血液 学 
标准 委员 会 建议 将 血浆 曾 换 作为 慰 准 治疗 。 血 当 置换 方法 
是 每 日 血浆 置换 量 为 患者 预计 血浆 容积 的 1. 0 一 1.5 信 。 
血浆 党 换 至 少 持续 到 血小板 计数 恢复 正常 后 2 天 。 血 奖品 
换 的 原理 是 清除 异常 巨大 的 von Willebrand 因 子 多 珍 体 和 
ADAMTS13 的 自身 抗体 ,并 补充 ADAMTS13。 

总 止血 浆 轩 换 后 病情 恶化 ,或 病情 反复 的 有 AD- 
AMTS13 自身 抗体 的 要 考虑 激 迷 治疗 。 

家 族 性 TIP 的 儿童 每 3 周 输入 1 次 新 鲜 冻 于 血浆 。 
这 些 血 制品 含有 患者 缺乏 的 ADAMTS13。 患 者 通常 无 
血浆 置换 。 

家 族 性 HUS 用 血浆 置换 治疗 或 输入 新 鲜 冻 干 血 桨 
( 含 补体 因子 H) 都 没有 确切 的 疗效 。 

上 腹 海 相关 性 HUS 无 特殊 治疗 。 抗 生 索 、. 止 海 药 会 加 
重病 情 , 要 避免 使 用 。 轻 症 患 者 只 需 维持 水 电解 质 平衡 

i 症 患 者 各 透析 支持 ,但 部 分 患者 要 终生 透析 。 
对 于 所 有 发 咎 急性 肾 衰竭 的 患 阁 提倡 尽早 进行 透析 治 

















疗 。 腹 透 并 不 比 血 透 的 效果 好 。 
要 避免 输 注 血小板 ,除非 有 活动 性 出 血 或 需要 手术 。 


【预后 】 
HUS 为 急性 肾 衰竭 中 预后 最 差 的 。 通 常年 龄 大 、 肾 损 
重 ` 有 中 枢 神经 系统 受累 及 反复 发 作者 ,预后 差 。 无 尿 持 
续 的 时 间 越 长 , 肾 功能 恢复 的 机 会 越 小 。 


守 
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可 卡 因 和 海洛因 
相关 肾病 


第 十 五 节 


张 晓 丽 ” 叶 志 斌 

在 一 些 特定 人 群 中 的 调查 发 现 ,可 卡 因 和 海洛因 等 非 

法 用 毒品 成 疗 者 的 慢性 肾脏 疾病 的 发 生 率 较 高 。 但 近年 对 

2005 一 2008 年 间 5861 例 有 应 用 以 上 毒品 (包括 可 卡 因 、 海 

洛 因 , 甲 基 荣 丙 胺 等 ) 的 一 般 人 群 所 做 的 横断 面 调查 显示 ， 

这 些 人 群 蔓 性 背 脏 病 的 发 生 率 和 未 曾 用 过 毒品 的 普通 人 群 

无 异 , 白 蛋白 尿 的 发 生 率 也 无 显著 差异 ,但 有 过 用 非法 毒品 
者 的 收缩 压 和 舒张 压 均 相对 较 高 。 






一 、 可 卡 因 诱 发 的 肾脏 疾病 


在 美国 等 西方 发 达 国 家 ,滥用 可 卡 因 者 甚 为 常见 ,一 项 
调查 显示 ,14. 6%% 的 受 调查 美国 人 曾 用 过 可 卡 因 ,0.9% 的 
受 调查 者 在 调查 前 1 个 月 内 曾 用 过 可 卡 因 。 

滥用 可 卡 因 所 致 肾脏 疾病 临床 上 可 表现 为 肾病 综合 
肾炎 、 肾 淀粉 样 变性 . 间 质 性 肾炎 以 及 横 纹 

一 项 前 哈 性 研究 对 647 例 滥 用 可 卡 因 
者 随访 15 年 ,发 现 其 发 生 轻 度 肾 功能 损害 的 比例 是 普通 人 
群 的 3 倍 。 可 卡 因 诱 发 的 肾 胜 疾 病 Ccocaine-induced renal 
disease) 是 多 种 | 宗 合作 用 的 结果 。 可 卡 因 可 促进 血管 
平滑 肌 细 网 钻 内 流 , 促 进 儿 茶 雁 驼 类 物质 释放 并 减少 组 织 
对 儿 茶 酚 胺 类 物质 的 摄取 .增加 内 皮 达 1 利 血栓 索 的 生成 











第 七 章 ” 继 发 性 肾 小 球 疾病 


和 释放 ,激活 肾 来 血管 紧张 素 系 统 , 减 少 NO 的 生成 .促进 
动脉 粥 样 硬化 。 上 述 作用 导致 全 身 血管 收缩 高 血压 、 肾 血 
管 阻力 增加 和 GFR 降低 。 在 动物 试验 中 还 发 现 可 卡 因 能 
增强 血小板 聚集 功能 .增加 主动 脉 壁 胶原 的 合成 :75% 的 浊 
用 可 卡 因 者 有 严重 的 冠状 动脉 粥 样 硬化 ,其 程度 比 60 岁 以 
上 普通 人 群 还 要 严重 。 关 于 可 卡 因 对 肾脏 直接 影响 的 研究 
不 多 ,有 报道 可 卡 因 刺激 肾 组 织 合 成 TGF-B, 引 起 峭 实 质 细 
胞 的 氧化 应 激 并 降低 肾 组 织 的 抗 氧 化 能 力 ; 予 大 鼠 长 期 服 
用 可 卡 因 ,可 导致 涌 小 球 非特 异性 改变 和 肾 小 管 上 皮 细胞 
及 间 质 病变 ,如 部 分 肾 小 管 明显 扩张 . 近 段 和 远 端 小 管 上 皮 
细胞 坏死 等 。 对 40 例 死 于 可 卡 因 相 关 事件 者 所 作 尸 解 发 
现 ,与 40 例 死 于 非 可 卡 因 相关 事故 者 相 比 ,其 硬化 肾 小 球 
数 与 总 肾 小 球 数 之 比 是 后 者 的 18 倍 ; 肾 小 球 周转 纤维 化 、 
肾 间 质 炎 症 细胞 浸润 、 肾 小 动脉 硬化 的 程度 也 严重 得 多 ; 可 
卡 因 还 可 引起 横 纹 肌 溶 解 ,从 而 导致 肾 损 害 。 


二 、 海 洛 因 肾 病 


海洛因 的 化 学 名 是 二 醋 吗 啡 ,外 观 为 白色 粉末 , 微 溶 于 
水 , 易 溶 于 有 机 溶剂 。 海 洛 因 进入 人 体 后 ,首先 被 水 解 为 单 
乙酰 吗啡 ,再 进一步 水 解 成 吗啡 。 海 洛 因 是 美国 滥用 最 广 
泛 的 鸦片 类 物质 。 滥 用 海洛因 者 可 以 发 生 多 种 类 型 的 肾 胜 
疾病 。 典 型 病例 表现 为 肾病 综合 征 , 也 可 表现 为 不 同 程度 
的 蛋白 尿 和 血尿 . 伴 或 不 伴 肾 功能 损害 。 其 涌 脏 病理 改变 
号 多 样 性 ,非洲 和 美洲 的 资料 显示 ,在 黑人 滥用 海洛因 者 
最 常见 的 肾脏 病变 是 FSGS, 但 欧洲 的 一 组 大 样本 资料 显 
示 滥 用 海 洛 内 白人 肾 损害 以 MPGN 为 主 , 该 研究 对 179 例 
有 静脉 应 用 成 留 药物 中 者 进行 尸体 解剖 ,发现 其 中 105 例 
( 占 61.7%) 呈 MPGN. 无 1 例 表现 为 FSGS。 人 免疫 将 光 检 
查 常 见 igM、Clq 和 C3 呈 节 段 性 、 频 粒状 沉积 ,主要 沉积 于 
内 皮下 和 系 膜 区 。 尚 有 报道 本 病 表现 为 微小 病变 、 肉 芽 肿 
性 间 质 性 皮炎 慢性 间 质 性 肾炎 和 肾 淀 粉 样 变性 等 .后 者 多 
见于 年 龄 较 大 、 滥 用 海洛因 时 间 较 攻 和 有 皮下 化 脓 性 病灶 
者 。 电 镜 可 见 足 突 消失 、 空 泡 化 , 胞 浆 变 性 以 及 局 灶 性 足 突 
细胞 与 基底 膜 分离。 有 报道 1 例 小 用 海 洛 内 者 表现 为 肾病 
综合 征 , 肾 脏 病 理 为 轻微 病变 伴 IgA 沉积 , 停 用 海 洛 内 后 . 
看 白 尿 完全 消失 . 

严格 意义 上 说 .所 谓 的 海洛因 肾病 (heroin associated 
nephrobathy) 应 该 指 由 海洛因 本 身 引 起 的 慢性 肾脏 损害 ， 
但 对 于 是 否 ; 所 谓 的 海洛因 溺 病 .目前 还 缺乏 充足 的 证 
据 。 吗 啡 是 海洛因 在 体内 的 降解 产物 ,体外 研究 显示 吗啡 
对 系 膜 细胞 . 肾 小 球 上 皮 细 胞 和 肾脏 克 l. 和 
响 : 吗 啡 可 促进 纪 疫 复合 物 在 公 小 球 系 膜 区 这 程 , 否 
细胞 增生 和 系 膜 基质 合成 . 拙 制 系 膜 区 金属 集 白 酶 活性 让 
减少 胶原 下 降解。 吗啡 的 上 述 作 用 与 其 剂量 有 关 . 低 剂 世 
吗啡 刺激 系 膜 绚 胞 和 成 纤维 细胞 增生 .增强 局 只 细胞 活性 
高 剂 明王 啡 则 抑制 系 忠和 成 纤维 细胞 增生 及 二 虞 细胞 
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泌尿 系统 疾病 


活性 。 吗 啡 对 肾 小 球 上 皮 细 胞 的 作用 也 与 其 浓度 有 关 . 低 
浓度 吗啡 促进 肾 小 管 上 皮 细 胞 增生 ,而 高 浓度 吗啡 诱导 肾 
小 管 上 皮 细 胞 漳 亡 。 训 中 中 内 间 咎 击 痢 末 详 现 牙 产 此 
TNF-a, 但 经 吗啡 预 处 理 的 系 膜 细胞 在 脂 多 糖 刺激 后 产生 
TNF-a 显著 增加 ,这 一 作用 可 被 鸦片 受 体 阻 断 剂 纳 洛 副 或 
环 丙 甲 羟 二 羟 吗 啡 酮 所 阻 断 。 经 吗啡 激活 的 巨 喀 细胞 可 刺 
激 培 养 的 系 膜 细胞 增生 和 合成 层 医 蛋白 及 胶原 人 。 

滥用 海洛因 者 常 合并 感染 (如 皮肤 链球 菌 或 葡萄 球菌 
感染 ;人 类 免疫 缺陷 病毒 感染 ; 乙 型 或 两 型 肝炎 病毒 感染 
等 ) . 横 纹 肌 溶解 全身 和 肾脏 淀粉 样 变性 ( 因 长 期 不 洁 注射 
川 引起 的 慢性 感染 所 致 ), 上 述 因 素 均 可 引起 肾脏 病变 。 吸 每 
”者 的 社会 经 济 条 件 . 文 化 和 行为 方式 、 遗 传 易 感性 等 因 来， 
亦 可 能 与 滥用 海洛因 者 的 肾 损害 的 发 生 及 其 类 型 有 很 大 关 
系 ,而 药物 本 身 的 药理 性 质 可 能 并 非 关键 因素 。 海 洛 因 制 
剂 中 的 摊 杂 剂 (常见 的 掺 杂 剂 有 芯 糖 葡萄糖、 莫 经 醇和 乳 
糖 \ 泻 粉 .奶粉 . 奈 宁 , 另 啡 因 、 肌 醇 , 利 多 卡 因 、 普 鳃 卡 因 、 乙 














酰 普 鲁 卡 因 、 美 沙 吡 啉 和 十 的 宁 等 ) 或 其 他 成 分 也 可 能 是 引 
起 肾 损害 的 重要 原因 。 近 年 ,美国 滥用 海洛因 者 增多 ,但 海 


洛 因 相 关 坚 病 的 发 生 率 反而 显著 下 降 : 此 可 能 与 目前 海 洛 
因 制 剂 的 纯度 较 以 前 提高 有 关 。 

海洛因 肾病 的 治疗 :所 有 方法 似乎 都 无 效 , 且 停 用 海 洛 
因 后 病灶 仍 可 进展 。 有 报道 3/4 的 呈 FSGS 者 在 出 现 蛋白 
尿 44 年 内 妈 发 生 终 末期 悄 衰 竭 。 对 于 合并 存在 的 涌 脏 淀粉 
样 变性 ,可 试用 秋水 他 碱 ,有 报道 用 该 药 治疗 12 个 月 后 ,可 
使 肾病 综合 征 完 全 缓解 和 肌 栈 清除 率 好 转 , 但 肾脏 淀粉 样 
物质 沉积 并 无 减少 。 





参考 文献 

1. Akkina SK, Ricardo AC. Patel A, ct al. Illicit drug use, hy- 
pertension,and chronic kidney disease in the US adult population, 
Transl Res.2012,160(6) :391-398. 

2. Jared A. Jaffe,and Paul 1.. Kimmel, Chronic Nephropathies 
of Cocaine and Heroin Abuse: A Critical Review. Clin ] Am Soc 
Nephrol.2006,1(41):655-667. 

3，Gituman MD,Singhal PC. Cocaine-induced renal discase, Ex- 
pert Opin Drug Saf,2004,3(5) :441-448. 

l. Shanti CM, Lucas CE. Cocainc and the eritical care chal 
lenge. Crit Care Med,2003.31(6):1851-1859. 

5 Detimeyer R. Wessling B. Madca B. Heroin associated ne 
phropathy— a post-mortem study, Forensic Sci Int. 1998, 95 (2), 
109-116. 

fi, do Sameiro Faria M.Sampaio S. Faria V,at 逢 . Nephropathy 


associated with heroin ab 





ein Caucasian patients. Nephrol Dial 
J ransplant ,2003.18(11):2308-2313 


7 Targutalp K, Kiykim A, Karabulut U. ui al, Reversible 
minimal change nephrotie syndrome and Flomerular IgA de Position 
tsnciaied with nonparenteral heroin abuse: a case. repori. Med 
Prine Pract.2012.21(5):492 7494. 


2222 


8. Cunningham EE, Brentjens JR. Ziclezny MA, et al. Heroin 
nephropathy. A clinicopathologic and epidemiologic study. Am J 


Med,1980.68(1):47-53. 


忻 车 
感染 是 常见 的 诱发 肾脏 疾病 的 病因 之 一 一 ,病毒 可 通过 


免疫 复合 物 马 或 直接 感染 邮 胜 等 途径 损伤 内 脏 ,出 现 现 相应 临 
床 和 病理 的 改变 。 随 着 人 类 免疫 缺陷 病毒 、 肝炎 病毒 发 病 
沂 et 高 和 新 型 免疫 抑制 剂 的 应 用 ， 病毒 感染 相关 肾病 不 
x 各 视 。 据 报道 常见 的 与 性 脏 疾病 相关 的 病毒 有 : 乙 型 

A B virus, HBV) \ 丙 型 肝炎 病毒 (hepatitis C 
virus, HCV) 、 人 类 免疫 缺陷 并 病毒 Chuman immunodeficiency 
virus, HIV) .巨细 胞 病 淋 (cytomegalovirus, CMV)、 ,多 痛 病 
毒 (polyomavirus BK， BKV) . 汉 坦 病毒 、 非洲 淋巴 细胞 瘤 病 
毒 (Epstein-Barr virus, EBV)、 柯 萨 奇 B 病毒 (coxsackie B 
virusyCBV) 等 。 不 同 的 病毒 感染 导致 肾 损 伤 的 机 制 和 临 


床 -病理 类 型 各 不 相同 。 


肝炎 病毒 相关 性 紧 损 从 























(一 ) HBV 相关 肾脏 损害 

1. 发 病 特点 ”HBV 相关 性 肾 小 球 肾炎 (gl lomerular 
nephritis,GN) 是 最 早 被 认识 的 病 毒 相关 性 GN, 届 于 免疫 
复合 物 (immune complex) 类 肾病 。 在 HBV 感染 高 发 地 区 
(如 南非 和 东欧 国家 ) . 母 婴 垂直 传播 和 同胞 间 水 平 传播 的 
儿童 叫 HBV GN 比例 为 4: 1。 而 在 美国 和 西欧 等 地 区 
HBV 主要 通过 吸毒 和 性 传播 ,主要 影响 成 人 ,其 痛 病 临床 
过 程 不 同 于 前 者 。 而 HBV 健康 携带 者 罕见 患 此 病 。 

2. 发 病 机 制 “HBV GN 主要 由 免疫 介 导 ,在 肾 组 织 能 
够 涂 测 到 乙肝 表面 抗原 .核心 抗原 .HbeAg 和 HBV DNA。 

3. 病理 ”最 常见 的 病理 类 型 为 膜 性 峭 病 CMN) ,证 可 
见 膜 增 生性 籽 小 球 肾炎 (CMPGN) ,表现 为 系 膜 细 胞 及 基底 
膜 增生 ,小 球 内 皮 细 胞 下 免疫 复合 物 沉积 。 夺 型 MPGN 则 
表现 为 上 皮下 电子 致密 物 沉积 。 系 系 膜 增生 伴 便 化 性 肾 小 球 
肾炎 .新 月 体 肾 小 球 肾炎 也 有 报道 。 

HBV 浊 关 性 MN 常 出 现 一 些 与 特 发 性 MN 不 同 的 次 
理 变化 。 光 镜 下 除 可 见 弥 漫 性 肾 小 球 基底 蜡 增 厚 及 外 
hs 抽 联 的 半 训 还 常 呈 连环 状 ,并 伴 明 显 的 系 
疫 效 光 检 查 除 见 IgG 及 C3 呈 ee 外 ,也 常 有 TeM, 
IgA 和 Clq 沉 积 二 毛细 血管 壁 和 系 膜 区 。 电 镜 检 查 可 见 大 
块 电 子 敏 密 物 分 布 于 上 上 皮下、 基底 膜 站 内 皮下 及 系 膜 区 ， 
有 时 可 发 现 病毒 样 颗粒 .并 可 见 管 网 ; 状 包涵 体 ,提示 本 病 
病毒 感 妇 相 关 

4. 临床 表现 














多 数 患 省 表现 为 内 性 蛋白 尿 或 籽 病 综 





合 征 。 发 病 时 肾 功能 可 正常 ,肝病 表现 各 异 ,可 从 无 症状 携 
带 者 到 慢性 肝炎 不 等 。 血 清 转氨酶 水 平 通常 正常 或 轻 度 升 
高 (100 一 200IU/L) 。 肝 活检 常见 慢性 活动 性 肝炎 ,部 分 有 
es 儿童 病例 多 可 白 行 绥 解 ,10 年 缓解 率 可 达 80%。 

诊断 HBV GN 诊断 依靠 免疫 沉积 物 中 发 现 HBV 
Gs 如 HBsAg、HBeAg、HBcAg 或 其 DNA, 其 中 
HBeAg 是 主要 抗原 。 国 际 上 并 无 统一 诊断 标准 。 国 内 一 
般 采 用 下 列 诊断 标准 :血清 HBV 抗原 阳性 ;@ 患 肾 小 球 
肾炎 ,并 可 除外 狼疮 肾炎 等 其 他 继 发 性 肾 小 球 疾病 ;@ 肾 组 
织 切 片上 找到 HBV 抗原 或 DNA。 其 中 第 @ 点 为 基本 
诊断 。 

6. 治疗 ”流行 区 儿童 患 轻 度 HBV GN 一 般 仅 需 支持 
治疗 ,预后 好 , 可 自发 绥 解 。 对 肾 功 能 进行 性 减退 的 患者 使 
用 干扰 素 疗 效 仍 不 肯定 ,激素 易 诱 导 病 毒 复制 ,是 否 适用 仍 
存在 争议 。 核 并 类 似 物 如 拉 米 夫 定 . 轧 替 卡 志和 阿 德 福 韦 
治疗 可 通过 抑制 病毒 DNA 多 聚 酶 降低 病毒 复制 .小 规模 
临床 试验 证 实 拉 米 夫 定 可 降低 乙肝 患者 ESRD 的 发 生 率 。 

(二 ) HCV 相关 肾 损 伤 ” 一 般 由 冷 球 蛋白 血 症 介 导 ， 
多 数 表现 为 MPGN( 工 型 多 于 由 型 ) ,也 有 MN。 人 少数 病例 
表现 为 弥漫 增生 性 和 渗 出 性 肾 小 球 肾 炎 、 纤 维 免疫 触须 样 
肾 小 球 病 。 0 

病 机 制 ”HCV 相关 性 GN 多 由 免疫 复合 物 
导 , 在 受 损 肾 小 球 可 分 离 到 HCV 特异 蛋 向 。 名 本 
疗 后 ,病毒 血 症 消失 常 伴 蛋 白 尿 减 少 ,病毒 复制 增加 时 和 蛋白 
尿 也 明显 增多 。 

2. 病理 ”组 织 学 表现 同 MPGN 的 工 型 或 是 型 .但 光 
镜 下 无 腔 内 血栓 形成 ,电镜 下 无 指纹 样 电子 致密 物 沉积 。 
95% 冷 球 借 白 血 症 有 HCV 感染 , 偶 有 报道 为 冷 球 蛋白 血 











症 伴 血栓 形成 性 微血管 病 。HCYV 相关 MN 较为 少见 。 
3. 临床 特点 rare 统 性 
血管 炎 ,患者 可 表现 为 明显 紫 痊 ,外周 神经 病变 和 低 补体 血 


症 等 系统 症状 。 
能 不 全 。 
不 伴 冷 球 蛋 自 血 症 的 HCV 相关 性 GN 可 能 是 冷 球 蛋 
白 血 症 的 亚 临 床 状态 。 病 理 为 纤维 化 和 免疫 触须 样 肾 小 球 
病 , 它 是 一 种 系统 性 疾病 ,循环 中 的 非 冷 球 蛋白 IC 与 肾 小 


肾脏 损害 表现 为 血尿 . 肾 性 蛋白 尿 及 举 功 





球 滤 过 膜 的 基质 蛋白 相互 作用 ,导致 肾 小 球 纤维 化 .临床 表 
现 为 肾 功 能 正常 的 肾病 综合 征 和 镜 下 血尿 。 





4. 诊断 ”应 参考 HBV 相关 GN., 患 者 血清 HCV-RNA 
或 抗 HCV 抗体 阳性 , 肾 组 织 中 发 现 HCV 抗原 和 (或 ) 
HCV-RNA 存在 .排除 其 他 继 发 性 肾 小 球 肾炎 。 

5. 治疗 HCV 相关 肾脏 病 的 治疗 限于 小 样本 临床 妍 
究 和 个 例 报道 。 早 期 研究 认为 干扰 素 治 疗 有 效 . 但 也 有 报 





道 十 扰 素 a 尿 和 血尿 。 目 前 下 扰 素 和 和 利 巴 韦 袜 
联合 治疗 是 HCV 肾病 的 标准 治疗 方 和 但 有 部 分 发 病 初 
期 即 有 内 功能 明显 受 损 的 串 法 ， 有 报道 接受 肾 移 





植 的 HCV 患者 应 用 we 十 扰 来 治疗 性 体液 


可 区 会 诱发 总 
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排 异 。 

有 冷 球 售 白 血 症 的 患者 ,在 抗 病毒 治疗 前 采用 人 免疫 抑 
制 治疗 可 能 对 症状 缓解 有 效 。 甚 至 对 干扰 素 治 疗 无 效 的 患 
者 , 环 磷 酰 胺 也 有 治疗 成 功 的 报道 。 伴 中 度 蛋 白 尿 和 肾 功 
能 缓慢 进展 的 患者 需 考虑 干扰 索 (或 联合 利 巴 韦 林 ) 治 疗 。 
如 大 量 蛋白 尿 和 肾 功能 快速 进展 的 病例 .治疗 上 可 先 选 择 
血浆 置换 和 人 免疫 抑制 剂 ( 环 磷 酰 胺 或 rituximab 联合 激素 )， 
再 给 予 抗 病毒 治疗 。 





二 、HIV 与 肾 损 伤 

HIV 是 一 种 嘲 工 淋巴 细胞 反 转 录 病 毒 .进入 人 体 后 主 三 
要 侵犯 辅助 /诱导 性 工 淋巴 细胞 (T4) .与 细胞 膜 上 HIV 受 
体 结合 而 进入 胞 内 ,并 脱 去 包 膜 。 病毒 RNA 反 转 录 成 
DNA, 然 后 整合 至 宿主 细胞 染色 体 上 。 当 此 受 染 细胞 被 激 
活用 整合 的 前 病毒 DNA 即 转录 RNA .合成 蛋白 质 , 晤 后 
组 装 成 完整 的 HIV 颗粒 ,并 以 芽 生 形式 从 细胞 表面 条 入 血 
液 循环 ,再 感染 新 的 T4 细胞 。 如 此 重复 .患者 T4 细胞 大 
昌 破 坏 , 导 致 免疫 缺陷 。HIV 感染 后 经 历 急 性 期 .无 症状 
期 .艾滋 病 相 关 综 合 征 (AIDS-related complex. ARC) 和 临 
床 艾 滋 病 期 (AIDS)。1984 年 RAO 等 观察 发 现 约 11 史 的 
AIDS 患者 崩 脏 病理 示 局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 (FSGS) .之 
后 与 HIV 感染 相关 的 肾 小 球 病 及 肾 小 管 间 质 病 逐渐 受到 
重视 。 目 前 HIV 相关 肾 疾病 主要 有 HIV 相关 性 肾病 
(HIV-AN) 、HIV 相关 免疫 复合 物 肾 小 球 肾 炎 和 HIV 相关 
血栓 性 微血管 病 。 其 中 以 HIV-AN 最 多 见 。 

(一 ) 流行 病 学 “全球 有 超过 3300 万 人 口感 染 了 
HIV ,并 以 每 年 200 万 新 感染 的 速度 上 升 。 

(二 ) 发 病 机 制 ”许多 实验 室 研究 发 现 HIV-1 直接 感 
染 肾 脏 间 质 细胞 ,如 原 位 杂交 技术 检测 到 肾 小 管 上 皮 细 胞 、 
肾 小 球 上 皮 细 胞 ( 脏 层 和 壁 层 ) 和 间 质 的 白细胞 都 有 HIV-1 
RNA 表达 。 证 实 病毒 感染 肾脏 。 在 HIV 感染 患者 中 大 量 
细胞 因子 ,包括 IL-6、11-1 和 人 NF 异常 升 高 .进一步 说 明 
病毒 基因 的 复制 直接 或 间接 影响 宿主 细胞 因子 的 产生 , 导 
致 了 疾病 发 展 。 
















有 研究 表明 转基因 动物 模型 尽管 只 转 染 了 HIV-1 基 
因 组 中 的 一 段 .基因 wpr 和 nef、 人 能 出 现 类 似 于 类 


HIV-AN 的 典型 肾病 表现 、 如 蛋白 尿 . 肾病 综合 征 、 迅 速 
进展 为 是 衰竭 .出 现 典 型 的 FSGS. 上 且 两 者 具有 协同 作用 。 
塌陷 性 肾 小 球 病 与 是 突 细 胞 的 增 碚 和 二 分 化 有 关 。 在 
HIV 浓 病 的 肾 活检 标本 上 检 出 细胞 周 划 依赖 的 激 得 抑制 
剂 P27 和 P57 在 足 突 细 上 表 达 明 显 下 降 . 而 P21 表达 
Es 
(三 ) 病理 感染 HIV 患者 肾 小 球 损伤 病理 表现 允 
样 。 典 型 的 HIV-AN 表现 是 FSGS: 大 体 王 看 双 肾 增 大 . 肾 
脏 重 旦 增加 . 常 超过 正常 肾 的 505 一 100%。 光 镜 下 可 Mie 
肾 小 球 、 肾 小 管 及 间 质 全 耐 受众; 好 小 球 塌 阶 .毛细 血管 
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闭塞 , 肾 小 球 周 围 毛 细 血 管 节 段 性 硬化 ; 肾 小 管 细胞 变性 、 
坏死 和 大 面积 脱落 ; 肾 间 质 可 见 单 核 细 胞 浸润 和 纤维 化 ; 皮 
散 质 增 宽 并 水 肿 。 在 急性 期 可 见 脏 层 上 皮 细 胞 显著 增生 肥 
大 ,在 萎 陷 的 小 球 外 形成 细胞 冠 , 除 儿 童 外 , 约 65% 一 75% 
的 HIV 阳性 患者 肾 活 检 为 此 类 型 。 

免疫 荧光 见 IEM 和 C3 沉积 ,电镜 未 见 沉积 ,但 几乎 所 
有 HIV-AN 活检 标本 都 可 见 大 量 管 网 状 包涵 体 (24nm)， 
位 于 小 球 和 间 质 血管 内 皮 细胞 扩张 的 内 质 网 池内 。 

其 他 病理 类 型 : 除 FSGS 外 , HIV 也 可 造成 其 他 类 起 
肾 损 伤 , 依 次 为 MPGN .微小 病变 (MCD) ,淀粉 样 变 、 狼 疮 
1 样 肾炎 (lupus-like nephritis) ,感染 后 急性 肾 小 球 肾 炎 、 血 栓 
性 微血管 病 、MN、 局 灶 节 段 坏死 性 肾 小 球 肾炎 、Ig 人 \ 肾病 和 
免疫 触须 样 肾病 。 除 血栓 性 微血管 病 和 HIV-AN 外 , 均 届 
HIV 相关 人 免疫 复合 物 型 肾 小 球 病 。 

(四 ) 临床 特点 ”HIV-AN 可 表现 为 水 电解 质 这 乱 ， 
肾 小 管 功能 减退 和 急 慢 性 肾 功能 不 全 。 其 典型 临床 表现 为 
肾 性 大 量 和 蛋白 尿 和 肾 功 能 不 全 。 肾 病 综 合 征 的 其 他 表现 包 
插 水 肿 、 低 白 蛋 白 血 症 ,高 脂 血 症 也 常见 。 高 血压 的 程度 不 
等 .与 病情 无 关 。 有 些 患者 可 表现 为 未 达 肾 病 综 合 征程 度 
的 看 白 尿 、 镜 下 血尿 和 无 菌 性 脓 尿 。B 超 示 肾脏 大 小 正常 
或 略 增 大 ， 
血栓 性 微血管 病 表 现 为 血栓 性 血小板 减少 性 紫 往 . 同 
时 有 血尿 、 非 肾病 性 蛋白 尿 和 不 同 程度 的 肾 功 能 不 全 ,可 伴 
发 热 ,神经 症状 、 血 小 板 减 少 和 微血管 病 溶血 性 贫血 。 

(五 ) 诊断 ”在 明确 HIV 感染 的 流行 病 学 资料 基础 
上 ;血清 HIV 抗体 阳性 患者 出 现 上 述 临床 表现 和 病理 特点 
可 考虑 该 诊断 ,主要 依靠 病理 表现 、 病 毒 或 抗体 检测 。 

(六 ) 病程 和 治疗 HIV-AN 往往 快速 进展 为 肾 误 
竭 。 美 国 的 病例 研究 报道 HIV-AN 诊断 后 1 年 内 几乎 所 
有 患者 都 需 接受 透析 治疗 。HIV-AN 的 进展 是 HIV 治疗 
的 一 个 适应 证 。 高 效 抗 反 转录 病毒 治疗 HAART (highly 
active antiretroviral therapy) 使 得 ESRD 的 新 发 病例 上 升 速 
度 明 显 放 组 。 

激素 治疗 HIV-AN 疗效 不 肯定 。 有 3 例 儿 科 患 者 接 
受 环 雹 表 (cyclosporine) 治疗 ,性 病 综合 征 得 到 缓解 ,但 因 






















为 仙 会 感染 不 得 不 中 止 用 药 。 在 一 些小 样本 的 研究 证 明 血 
管 紧张 


转换 酶 抑制 剂 (ACED 可 以 减少 蛋白 尿 , 延缓 肾 功 
能 减退 。 

总 之 ,日 前 HIV-AN 的 治疗 包括 联合 使 用 多 种 抗 病毒 
药物 ,使 用 ACEI 或 ARB, 应 用 时 注意 即 和 急性 肌 栈 升 
苘 * 包括 激素 或 环 克 索 (cyclosporine) 的 免疫 抑制 治疗 建 
以 用 于 经 评 佑 并 发 症 风 险 发 生 极 低 的 人 群 。 





三 、 多 瘤 病毒 相关 肾 损 伤 


(一 ) 流行 病 学 ”多 靖 病 毒 届 于 乳 头 多 痛 敏 空 泡 因 于 
家 族 . 有 很 多 下 型 ,如 BK ,JJG 和 SV i0. 其 中 BK 病 趟 





是 常见 致 病 株 , 而 JC- 和 SV-40 毒 株 致 病 的 报道 极为 罕见 ， 
故 多 瘤 病毒 肾病 又 称 BK 病毒 肾病 (BK-virus nephropathy， 
病毒 在 持久 而 强烈 的 免疫 抑制 状态 下 大 量 复制 造成 。 
BKN 是 国外 报道 移植 肾 最 常见 的 病毒 感染 ,移植 术 后 8 一 
13 个 月 平均 感染 率 1%% 一 9 外 。 随 着 新 型 免疫 抑制 剂 的 广 
泛 应 用 ,特别 是 他 克 英 司 和 (或 ) 吗 替 考 酚 酯 (MMF) 大 剂 
量 应 用 使 沉默 了 十 几 年 的 BKN 发 病 率 陡 增 。 也 有 前 脆性 
研究 发 现 随机 接受 他 克 莫 司 和 环 孢 素 治疗 的 两 组 患者 
BKN 的 发 病 率 并 无 明显 差别 。 

{二 ) 病理 特点 BKN 的 主要 形态 学 特点 是 上 皮 和 小 
管 细胞 内 存在 核 内 病毒 包涵 体 导 致 细胞 损伤 和 溶解 ,病理 
根据 严重 程度 分 三 期 :从 早期 BKN A 其 到 晚期 纤维 化 C 
期 ,提示 不 同 预后 。B 和 C 期 常 导致 移植 肾 慢 性 失 功 能 ,最 
终 致 ESRD。 

人 A 期 (早期 改变 ): 发 现 核 内 包涵 体 和 (或 ) 免 疫 组 化 阳 
性 或 原 位 杂交 告 号 证 实 皮质 和 (或 ) 通 质 内 有 病毒 活化 。 没 
有 或 轻微 小 管 上 皮 细 胞 坏死 或 溶解 。 未 见 小 管 基 底 膜 剥 
蚀 。 没有 或 轻微 小 管 北 缩 及 间 质 纤维 化 (二 10% ;这 

B 期 (florid 改变 ) : 病 毒 在 皮质 和 (或 ) 尽 质 内 显著 活 
化 。 显 著 小 管 上 皮 细 胞 坏死 解 及 相关 的 小 管 基 底 膜 剥 
人 蚀 。 间 质 纤维 化 和 小 管 萎缩 (三 50%), 轻 至 重度 的 间 质 

C 期 (晚期 硬化 改变 ): 病毒 在 皮质 和 (或 ) 仙 质 内 显著 
活化 。 间 质 纤维 化 和 小 管 萎缩 (之 50%) ,小 管 上 皮 细 胞 坏 
死 或 溶解 及 相关 的 小 管 基底 腊 璋 和 间 质 炎症 。 

(三 ) 临床 特点 与 诊断 ”BK 病毒 引起 的 最 胜 损害 主 
要 表现 为 小 管 间 质 性 肾炎 和 尿 路 狭窄 ,临床 上 BK 病毒 相 
关 间 质 性 肾炎 与 急性 排 异 非常 相似 ,有 时 可 伴 发 热 。 尿 中 
检测 到 Decoy 细胞 提示 有 多 瘤 病 毒 感染 ， 但 并 无 BK 病毒 
特异 性 。 肾 移植 中 者 路 患 BK 病毒 相关 蜡 炎 和 党 可 见 血 桨 和 
尿 中 病毒 DNA 水 平 持续 增高 。 

BK 病毒 引起 的 肾病 在 1/3 的 肾 活 检 标 本 会 发 生 漏 
诊 , 疑 似 病例 常用 免疫 组 化 (SV4olarge- 抗原 ?方法 和 同 
时 对 尿 液 和 血浆 标本 进行 检测 。 用 PCR 技术 对 血 中 多 瘤 
病毒 DNA 或 RNA 进行 监测 ,可 以 及 时 发 现 病毒 潜伏 感 
染 。 如 BK 病毒 复制 活跃 (血浆 DNA PCR 全 10 000copies/ 
mb 和 持续 存在 (时 间 超 过 2 周 ), 同 时 有 肾 功 能 异常 震 尚 
度 怀疑 BK 病毒 相关 肾病 。 

(四 ) 防治 “预防 和 治疗 办 法 尚 无 定论 ,开始 治疗 的 时 
机 和 方案 缺乏 经 验 。 


四 、 巨 细胞 病毒 (CMYV ) 













CMV 感染 是 肾 移 入 染 之 -一 :未 接受 预 
防 性 治疗 或 中 止 预防 性 治疗 的 患者 常见 的 发 锋 时 间 是 移植 
后 或 中 正治 疗 后 1 一 4 个 月 ,大 剂 避 使 用 免疫 扣 制 剂 该 防 或 








治疗 急性 排 异 后 易 诱 发 。 预 防治 疗 :一 般 供 者 CMV 血清 
学 阴性 , 受 者 同样 为 阴性 需 口 服 更 背 洛 韦 100 天 ,而 供 者 
CMV 血清 学 阳性 而 受 者 阴性 的 高 危 患者 更 需 延 长 到 180 
天 ( 若 使 用 四 联 药物 抗 排 异 方案 需 延 长 至 6~9 个 月 )。 

感染 途径 主要 有 三 条 :经 移植 肾 带 人 ; 术 前 患者 体内 存 
在 CMYV 洪 伏 感染 ; 术 后 感染 CMV。CMYV 感染 的 主要 临 
床 表现 为 单 核 细胞 增多 症 样 症状 ,如 发 热 . 乏 力 、 肌 肉 痛 、 关 
节 痛 , 偶 有 白细胞 减少 和 出 现 轻 度 (5%%~10%) 不 典型 淋巴 
细胞 。 严重 间 质 性 肺炎 和 食管 .结肠 的 省 疡 是 导致 患者 死 
亡 的 主要 原因 。 
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周 血 异 型 淋巴 细胞 和 单 核 细胞 增多 以 及 血清 显示 嗜 异性 凝 
集 素 和 特异 性 抗体 等 为 特征 。 造 成 移植 涌 损伤 时 ,可 表现 
为 局 限 在 移植 肾 的 单 核 细 胞 浸润 和 增生 以 及 小 管 炎 症 .此 
时 易 与 急性 排斥 反应 相 混 淆 .但 PTLD 仪表 现 为 集聚 的 单 
态 性 淋巴 增生 而 不 伴 有 其 他 类 型 的 细胞 .可 与 急性 排斥 相 
鉴别 。 

柯 萨 奇 病毒 (coxsackie viruses) 是 肠 病毒 的 一 种 ,其 中 
了 组 柯 萨 奇 病毒 已 证 实 与 多 种 疾病 相关 ,包括 胰腺 炎 、1 型 
糖尿 病 、 心 肌 炎 和 肌 炎 ,最 近 用 PCR 或 原 位 杂交 方法 均 能 


肾 胜 病 的 致 病 物质 。 同 Ny 


We 


(二 ) 汉 坦 病毒 ” 汉 坦 病毒 可 能 是 伴 肾 病 综 合 征 的 出 “一 


如 出 现 anti-CMV IgM 或 者 anti-CMV IgG 滴 度 上 升 


从 IgA 肾病 肾 组 织 中 检测 出 病毒 抗体 和 DNA, 证 实 可 能 为 | 9 导 
超过 4 倍 ,在 受 感染 细胞 中 检测 到 CMV 抗原 ,分 子 技术 检 


测 到 CMV-DNA 血 症 和 (或 ) 组 织 体液 培养 分 离 到 病毒 
示 CMV 感染 ,诊断 仍 需 结合 临床 表现 。 

CMV 感染 的 治疗 方案 取决 于 临床 症状 的 严重 程度 。 
单 核 细胞 增多 样 症 状 常 不 需要 抗 病 毒 治 疗 , 能 自发 缓解 , 免 
疫 抑制 剂 尤其 是 导致 白细胞 减少 的 药物 如 硫 唑 味 吟 和 
MMF 需 减 地。 一 旦 发 生 组 织 侵袭 或 者 器 官 累 及 , 硫 唑 嗓 
叭 和 MMF 更 需 减 量 或 停 药 。 环 孢 素 或 者 他 克 莫 司 是 否 需 
要 停 药 仍 有 争议 ,一 般 来 说 除非 出 现 威胁 生命 的 严重 感染 
才 会 考虑 停 药 。 肾 功能 正常 患 考 更 营 洛 书 蘑 脉 注射 的 常规 
剂量 为 每 12 小 时 5mg/kg, 需 根据 肾 功 能 调整 剂量 。VIC- 
TOR 研究 表明 随机 接受 口服 更 背 洛 韦 (900mg, 每 日 2 次 、 
共 21 天 ) 或 欧 脉 注射 更 背 洛 韦 (5mg/kg, 每 日 2 次 . 共 21 
天 ) ,后续 治疗 都 为 更 普 洛 韦 口 服 至 第 49 天 的 器 官 移植 患 
者 ,两 组 治疗 效果 和 副作用 相当 。 

CMV 感染 对 移植 肾 的 危害 是 多 方面 的 。 通 过 某 些 免 
疫 机制 ,CMYV 感染 和 排斥 反应 可 以 互相 影响 ;不 仅 可 以 直 
接 对 肾脏 造成 损害 ,还 是 慢性 排斥 反应 的 一 个 非常 重要 的 
诱发 因素 ,也 是 影响 肾 移植 患者 的 长 期 存活 的 一 个 重要 因 
迷 。 预 防 性 使 用 更 普 洛 韦 可 以 降低 CMV 的 感染 率 , 延 长 
移植 肾 的 存活 。 一 些 免疫 抑制 药物 的 应 用 会 使 其 发 生 率 升 
黄 , 例 如 MMF, 减少 或 停 用 这 些 药物 可 以 使 病毒 血 症 
轻 , 甚 至 消失 。 然 而 免疫 抑制 药物 的 减少 ,又 有 可 能 引发 排 
不 反应 。 因 此 准确 监测 CMV 感染 ,尽早 诊断 ,及 时 预防 . 
对 于 调整 临床 抗 排斥 治疗 方案 ,提高 移植 肾 长 期 存活 有 很 
关注 六 




















五 、 其 他 病毒 感染 相关 肾 疾 病 


(一 ) EB 病毒 (Epstein-Barr virus) ”移植 后 感染 率 大 
约 为 3 色 左 有 ,多 数 为 术 前 血清 学 阳性 者 . 亦 有 少数 为 继 发 
城 染 。 造 成 移植 内 损伤 的 主要 机 制 是 导致 移植 后 淋巴 增生 
烷 乱 (post-transplant lymphoproliferative disease. PTLD). 


其 临床 表现 较为 复杂 ,以 发 热 , 咽 峡 炎 ,淋巴 结 和 肝 脾 大 、 外 





血 热 病 的 致 病 诛 , 它 直接 损伤 肾 血 管 ,导致 急性 间 质 性 肾 
炎 和 轻 度 MPGN( 工 型 )。 临 床 表现 为 急性 .可 逆 性 肾 功 
能 损害 。 少 部 分 患者 为 IC 性 肾 小 球 疾病 .表现 为 弥漫 增 
生性 GN。 临 床 治愈 后 ,病理 改变 可 以 完全 消失 。 汉 坦 病 
毒 与 人 类 GN 的 发 病 之 间 是 否 存 在 直接 联系 ,还 缺乏 明确 
的 论证 。 

另外 ,罕见 的 或 病因 不 明 的 GN 常 由 黄 热 病 病毒 、. 妥 
腺 炎 病 毒 . 风疹 病毒 `, 水 冶 病 毒 和 疱疹 病毒 诱发 。SARS 
病毒 也 可 致 骨 损 伤 。 因 病毒 感染 隐 攻 ,难以 检测 ,日 前 对 
病毒 感染 相关 内 损伤 的 认识 还 不 够 全 面 ,发 病 机 制 仍 不 
明确 ,临床 资料 欠缺 ,无 大 规模 随机 对 照 试验 .治疗 也 无 
特效 药物 。 
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泌尿 系统 疾病 


第 八 章 





经 典 的 缺 血性 肾病 (ischemic renal disease, IRD) 定 义 
是 由 于 单 侧 或 双 侧 内 动 脉 主干 或 其 主要 分 支 严 重 狭 窑 或 阻 
塞 导 致 肾脏 血 流 动力 学 改变 ,进而 造成 明 小 球 滤 过 率 
(GFR) 下 降 、 肾 功能 减退 的 慢性 肾脏 疾病 ,也 称 肾 血 管 性 肾 
功能 不 全 。 广义 的 缺 血性 肾病 还 包括 肾 小 动脉 胆固醇 栓 
塞 . 高 血压 性 良性 肾 小 动脉 硬化 等 所 致 的 肾 动 脉 及 其 各 级 
分 支 受 损 引起 肾脏 缺 血 性 病变 ,可 伴 或 不 伴 肾 动脉 狭窄 。 
总 体 来 讲 ,IRD 的 病因 包括 动脉 粥 样 硬化 .纤维 肌 性 发 育 不 
良 .大 动脉 炎 ,高 血压 所 致 小 动脉 肾 硬 化 `. 胆 固 醇 栓塞 . 肾 动 
脉 血 性. 痛 胜 血管 炎 、 微 血管 病变 以 及 移植 后 肾 动脉 狭 窜 
和 等。 本文 所 讨论 的 缺 血 性 肾病 主要 以 肾 动 脉 锋 罕 为 特征 的 
经 典 IRD。 








【流行 病 学 】 
肾 动 脉 狭窄 占 高 血压 患者 的 2% 一 4%, 占 慢性 肾脏 病 
患者 的 5.5%, 其 壤 常 见 的 原因 为 动脉 粥 样 硬化 性 肾 动 脉 
狭窄 (atherosclerotic renal arterial stenosis,ARAS) , 占 肾 动 
脉 狭窄 90% 以 上 。 动 脉 粥 样 硬化 性 疾病 好 发 于 老年 人 , 常 
同时 合并 典型 的 心血 管 涡 危 因素 ,如 冠状 动脉 疾病 、 心 功能 
不 全 、 颈 动脉 或 外 周 血 病 , 血 脂 异 常 等 ,在 已 有 明确 冠 
脉 疾病 .外周 血 管 疾病 或 高 血压 的 患者 中 , 肾 动 脉 狭窄 的 发 
大 20 光一 40%。 美 国 精 脏 病 数据 库 (USRDS) 的 资 
料 表明 ,1996 年 67 岁 以 上 透析 患者 中 ARAS 占 7.1 中 ,而 
2001 年 这 一 比例 已 增长 至 11.2 光 。 晚 近 研 究 资料 显示 , 国 
外 终 示 期 肾脏 病 (Cend stage renal disease, ESRD) 患者 中 
3 攻 一 1 只 是 由 IRD 所 引起 ,60 岁 以 上 的 ESRD 患者 IRD 
的 比例 高 达 蕊 中 一 20 至 。 近 年 来 . 随 着 人 口 的 老龄 化 以 及 
生活 方式 的 不 断 提高 ,我 国 ARAS 的 发 病 率 有 逐年 上 升 的 
欧 势 .机 此 所 敏 的 IRD 也 被 引起 敌 
引起 俑 动脉 狭窄 的 另 一 主 有 要 原 因为 纤维 肌 性 发 育 不 良 
(Dibpromuscular dysplasia, FMD) , 年 轻 女 性 常见 ,发 病 是 男 
年 患者 中 可 
次 理 及 学 
化 最 佑 不 同 。 动 肪 党 样 硬化 狂 肾 动脉 






































“10 售 ,是 导 丝 无 心血 管 危险 因素 的 青 








缺 血性 肾病 


狭 窗 的 血管 病理 学 改变 与 其 他 动脉 粥 样 硬化 性 疾病 相似 ， 
纤维 肌 性 发 育 不 良 包括 四 种 不 同 的 病理 类 型 :中 膜 纤 维 组 
织 增生 最 为 常见 , 占 所 有 病例 的 75% 一 80%; 中 膜 外 纤维 
组 织 增生 表现 为 中 膜 不 规则 增 摩 ;中 膜 平滑 肌 增生 不 伴 纤 
维 化 ;内 膜 增生 。 与 动脉 粥 样 硬化 不 同 ,后 者 多 局 限于 肾 动 
脉 开 口 及 近 端 部 位 ,纤维 肌 性 发 育 不 良 多 见于 肾 动 脉 中 前 

及 远 端 部 位 。 尽 管 病因 尚 不 清楚 ,但 纤维 肌 性 发 育 不 良 表 
现 出 一 定 的 遗传 倾向 ,其 他 可 能 的 发 病因 还 包括 激素 影 
响 ( 患 者 多 为 育龄 期 女性 )、 血 管 壁 的 机 械 因素 或 缺 血 等 。 





【发 病 机 制 】 

肾脏 组 织 局 部 的 慢性 缺 血 缺 气 , 以 及 肾 胜 对 缺 氧 调节 
性 功能 受 损 , 激 活 组 织 损伤 通路 导致 纤维 化 ,可 能 是 IRD 
发 生 的 根本 原因 。 

(一 ) 肾脏 自主 调节 功能 失调 肾 脏 的 自主 调节 主要 
是 通过 入 球 小 动脉 对 血管 内 压 的 变化 而 发 生 相 应 的 收缩 或 
千张 反应 ,使 肾脏 血 流量 和 肾 小 球 滤 过 率 维 持 在 稳定 的 水 
平 。 当 坚 动 脉 轻 度 狭 窗 时 , 肾 胜 自 主 调节 曲线 右 移 , 从 而 对 
肾脏 起 到 保护 性 代 偿 作用 , 双 侧 肾脏 血 流 和 肾 小 球 省 过 率 
(GEFR) 保 持 正常 。 随 着 肾 动脉 狭窄 程度 的 增加 (一 般 超 过 
70%) ,性 脏 自 主 调节 功能 受到 损害 , 疹 小 球 毛 细 血 管 压 急 
剧 升 高 ,引起 肾 小 球 损伤 和 坚 功能 普 失 。 

(二 ) 肾 素 -血管 紧张 素 系 统 内 血管 疾病 导致 肾 胜 血 
流星 减少 ,刺激 肾 小 球 球 旁 细胞 分 泌 肾 素 增 加 ,以 及 肾脏 
部 分 泌 的 血管 紧张 素 I (Ang 卫 ) 增 多 。 正 常情 况 下 , Ang 
开 对 肾脏 出 球 和 人 球 小 动脉 均 有 收缩 作用 ,但 对 出 球 小 动 
脉 作用 更 强 , 因 此 能 够 有 效 地 维持 肾 小 球 内 毛细 血管 压力 、 
维持 肾 小 球 滤 过 率 。 当 Ang 卫 产生 增多 ;不仅 收 缩 血管 . 增 
加 入 球 和 出 球 小 动脉 的 阻力 ,使 GFR 下降， 同时 能 够 刺激 
系 膜 细胞 收缩 :改变 肾 小 球 内 循环 和 肾 小 球 基 底 膜 的 通 透 


3 
局 





性 ,并 使 时 小 球 系 膜 基质 产生 增加 ,加 速 肾脏 损伤 。 







常情 况 下 体 
-= 旦 由 于 
:超过 了 了 河 除 


(三 ) 氧化 应 激 反 应 与 血管 活性 物质 正 
内 氧 自由 基 的 产生 及 清除 保持 着 一 种 平衡 


基 种 原因 导致 此 平 衔 失调 ,如 氧 所 由 基 的 7 








及 防御 系统 能 力 , 大 量 的 氧 自 由 基 将 直接 攻击 细胞 ,造成 细 
胞 及 组 织 损伤 。 当 肾 动 脉 狭 窗 致 肾脏 局 部 反复 缺 血 时 , 细 
胞 内 ATP 产生 下 降 约 10% 一 15%, 从 而 引起 细胞 代谢 抑 
市 或 缺 氧 ,细胞 内 钙 离 子 增加 ,激活 磷脂 酶 产生 和 氧 自由 基 ， 
导致 细胞 骨架 破坏 和 细胞 凋 亡 , 肾 小 管 间 质 损伤 以 及 微 血 
管 损伤 ,最 终 致 肾 间 质 纤维 化 。 随 着 慢性 肾 缺 血 的 进一步 
发 展 以 及 肾 动 脉 分 支 的 累及 ,可 逐渐 出 现 各 级 肾 血 管 和 肾 
组 织 的 损伤 ,又 可 加 重 局 部 缺 血 。 此 外 ,多 种 血管 活性 物 
质 , 细 胞 因子 、 生 长 因子 等 也 参与 了 IRD 的 发 病 ,如 内 皮 






第 八 章 “” 缺 血 性 肾病 


血压 是 ARAS 最 常见 的 临床 表现 ,见于 45 吧 一 93 只 的 患 
者 ,上 且 常 为 顽固 性 高 血压 。 Harding 等 的 研究 结果 提示 
ARAS 患者 中 47 兴 表现 为 血压 正常 ;而 血压 正常 的 劲 脉 阁 
样 硬化 患者 中 约 有 32 中 存在 ARAS。 肾 损伤 早期 表现 为 
肾 小 管 功能 的 损害 ,如 屎 浓缩 功能 减退 . 夜 尿 增多 . 尿 钠 排 
出 增多 、 尿 比重 降低 等 ;后 期 出 现 肾 小 球 损伤 .呈现 少量 尿 
蛋白 ,部 分 患者 呈现 中 度 蛋 白 屎 ,其 至 是 肾病 范围 内 的 蛋白 
屎 ,部 分 患者 有 少量 红细胞 尿 , 血 清 肌 醋 可 逐渐 升 高 。 和 蛋白 














屎 的 产生 可 能 与 肾 内 高 水 平 Ang 开 有 关 : 是 评定 动脉 粥 样 


素 , 一 氧化 氮 、 血 检索 A 前列腺 素 ,心房 肽 ,转化 生长 因子 。 硬化 性 肾 实质 病变 严重 程度 的 指标 之 一 .是 患者 进展 至 alio) 时 
BCTGF-B: ) 等 。 肾 缺 血 会 刺激 内 皮球 产生 和 释放 增加 .内 :| | | 


皮 素 对 肾 微 血管 床 的 作用 很 强 , 引 起 肾 血 管 和 肾 组 织 的 损 


ESRD 更 为 可 靠 的 独立 危险 因素 。 | 
小 ,两 侧 缩 小 常 不 一 致 。 大 约 10%% 的 患者 在 上 腹 正 中 、 脐 一 oe 


伤 。 肾 小 球 内 高 压 可 刺激 TGF-Bi 的 生成 。 目 前 研究 已 证 
实 ,TGF-Bi 是 致 肾 小 球 硬化 及 肾 间 质 纤维 化 的 主要 细胞 因 
子 , 它 不 仅 可 以 直接 促使 细胞 外 基质 合成 增加 :而 且 能 抑制 
细胞 外 基质 降解 ,使 细胞 外 基质 蓄积 ,加 速 汉 脏 硬化 。 


【病理 】 

峭 脏 组 织 学 病理 改变 与 患者 年 龄 .基础 病因 、 肾 动脉 效 
罕 发 生 速 度 、 持 续 时 间 及 病变 程度 有 关 。 在 年 轻 患 者 .多 为 
纤维 肌 性 发 育 不 良 或 大 动脉 炎 ,病变 发 展 快 ,可 见 急性 与 亚 
急性 病变 ;老年 患者 多 为 费 样 硬化 性 肾 劲 脉 狭窄 ,病变 发 展 
慢 ,多 表现 为 慢性 病变 。 

主要 病理 特征 为 缺 血 性 改变 ,可 累及 肾 小 球 、 肾 小 管 以 
及 肾 血 管 。 其 中 肾 小 管 的 病变 最 为 突出 ,主要 表现 有 : 旦 小 
管 上 皮 细 胞 负 脱 \ 凋 亡 或 碍 点 状 坏死 ,小 管 萎 缩 或 闭锁 , 基 
底 膜 增 厚 分 层 ,部 分 存在 上 皮 细 胞 的 新 生 , 峭 间 质 局 灶 性 炎 
细胞 温润 和 纤维 化 。 研 究 认 为 , 肾 组 织 中 肾 小 管 上 皮 细 胞 
再 生 的 活跃 程度 可 作为 判断 IRD 临床 预后 的 指标 之 一 - 
肾 小 球 病变 出 现 较 晚 ,多 继 发 于 肾 小 管 及 血管 的 改变 ,表现 
为 缺 血性 毛细 血管 祥 开 放 不 良 . 皱 缩 , 闭 锁 及 局 灶 性 节 段 性 
硬化 ,最 后 发 展 为 肾 小 球 废弃 。 有 些 肾 小 球 与 近 曲 小 管 脱 
离 形成 "无 肾 小 管 的 肾 小 球 ”。 导 血管 病变 表现 多 样 , 可 存 
在 血管 平 济 肌 细胞 增生 各 活化 ,胶原 沉积 ,弹力 层 断 烈 . 血 








小 球 系 膜 区 和 血管 祥 有 IgM 的 非特 异性 沉积 。 

电镜 下 可 见 悄 小 管 刷 状 缘 微 绒毛 化 ,大 部 分 线 交 
胞 质 消失 ,以 近 端 肾 小 管 凌 缩 最 为 突出 。 肾 小 球 基 底 驱 争 
缩 。 肾 间 质 纤维 化 。 





【临床 表现 】 了 
IRD 的 临床 表现 包括 肾脏 表现 和 爹 身 表现 两 个 方面 
( 表 19-8-1)。 
(一 ) 肾脏 表现 典型 病例 表现 为 肾 血 管 性 高 血压 和 
优 性 俑 功能 不 全 。 部 分 病例 可 不 伴 有 肾 血 各 :。 动 
脉 弦 样 硬化 是 日前 发 达 国 家 肾 动 脉 狭 窑 的 主要 原因 ,而 高 








两 侧 2 一 3cm 或 肋 消 角 可 闻 及 收缩 期 血管 杂音 。 纤 维 肌 性 
发 育 不 良 多 累及 肾 动脉 中 部 .年 轻 患 者 多 见 ,临床 多 表现 为 
青 壮 年 起 病 的 高 血压 ,程度 较 重 , 偶 可 见于 妊娠 期 高 血压 
较 少 导致 严重 的 肾 功 能 减退 , 某 些 吸 烟 患者 除外 。 

表 19-8-1 缺 血性 肾病 的 临床 表现 























30 岁 前 或 50 岁 以 后 发 生 的 高 血压 
无 高 血压 家 族 史 

短期 内 急剧 恶化 的 高 血压 

严重 高 血压 或 视 网 腊 病变 

难以 控制 的 高 血压 


其 他 心血 管 疾病 
应 用 ACEI 或 ARB 后 肾 功 能 恶化 
腹部 血管 杂音 


无 法 解释 的 低 钾 血 症 伴 /不 伴 代谢 性 酸 中 诲 
无 法 解释 的 进展 性 肾脏 疾病 或 凤 功 能 不 全 
神经 纤维 瘙 病 








(二 ) 全 身 表现 主要 为 全 身 ( 心 、 脑 外 周 血管 ) 动 脉 
强 样 硬化 的 表现 ,以 及 高 血 讨 所 引起 的 症状 或 并 发 症 的 表 
现 。Harding 等 对 1035 例 临 床 疑 诊 为 冠 心病 患者 同时 进 
行 冠状 动脉 和 肾 动 脉 造影 .结果 提示 :在 确诊 的 冠 心病 患者 
中 有 30 站 合并 肾 血 管 病变 .其 中 痛 动 脉 达到 或 赵 
过 50% 的 为 15%。 对 于 二 65 岁 的 人 群 中 ARAS 发 生 : 
7%. 而 之 50 岁 的 冠 心 患者 群 中 ARAS 可 商 达 20% 一 
45%。 临 床 可 表现 为 左 心室 肥大 .反复 发 作 的 急性 肺 水 肿 、 
应 用 ACEI 后 肾 功 角 恶化 .再 要 联合 应 用 多 种 降 压 药 
控制 的 急 进 性 或 恶性 高 血压 ( 血 术 述 速 
130mmHg. 并 伴 几 或 下级 高 血压 性 视网膜 病变 ) 、 















【辅助 检查 了 
检查 方法 主要 包括 村 和 | 
(一 ) 实验 室 检查 “可 表现 为 少 至 中 等 





时 各 店 尿 、 少 全 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


镜 下 血尿 、 尿 比重 及 禁 水 后 尿 渗透 压 降低 ,不 同 程度 肾 功 能 
受 损 、 低 血 钾 , 肾 素 -血管 紧张 素 -醛固酮 系统 检查 多 表现 为 
肾 素 活性 升 高 。 

(二 ) 影像 学 检查 ”主要 用 于 评估 肾 血管 状态 .不 同 的 
影像 学 检查 方法 各 有 其 优点 和 局 限 性 ,但 诊断 肾 动脉 狭 罕 
的 金 标 准 仍然 是 涌 动脉 造影 。 

1. 腹部 平 片 和 静脉 肾 香 造 影 (IVP) ”可 明确 肾脏 解剖 
位 置 .大 小 ,了 解 有 无 梗阻 ,初步 推测 肾脏 的 功能 。 但 不 能 
直接 显示 肾脏 血管 ,难以 明确 有 无 肾 血 管 病变 。 肾 功能 不 





























罚 全 时 显影 效果 差 ,日 可 能 加 重 肾 功能 损害 , 故 不 宜 进行 。 


2. 肾脏 血管 彩色 多 普 勒 超声 ”能 够 观察 肾脏 的 大 小 
形态 和 结构 ,以 及 肾 血管 主干 和 肾 内 血管 血 流 的 变化 。 通 
过 对 某 段 动脉 内 的 信和 号 测定 可 以 计算 出 肾 动 脉 血 流 阻力 指 
数 (resistive index, RD ,从 而 判断 肾 血 管 疾 病 患者 是 否 存 在 
肾脏 纤维 化 ,同时 指导 治疗 方式 的 选择 。 它 具有 无 创 、 简 单 
易 行 .不 使 用 造影 剂 或 示 踪 剂 等 优点 ,对 于 诊断 ARAS 的 
敏感 性 和 特异 性 可 达到 80% 一 95%。 是 进行 ARAS 人 群 
普查 和 筛选 的 主要 依靠 。 主 要 缺点 是 操作 者 主观 依赖 性 ， 
对 于 副 肾 动脉 各 悄 动脉 分 支 病 变 、 肾 动脉 狂 罕 程度 在 50% 
左右 的 病变 不 敏感 ,同时 难以 区 分 是 严重 狭窄 抑或 血管 完 
全 阻塞 。 有 时 肠 道 气体 、 肥 胖 等 因素 会 影响 观察 结果 。 结 
合 卡 托 普 利 试验 能 够 进一步 提高 检查 的 敏感 性 和 特异 性 。 
如 果 双 侧 肾脏 长 相差 1. 5cm 以 上 提示 可 能 存在 肾 血 管 疾 
病 ,但 敏感 性 较 低 。 一 般 情 况 下 , 肾 动 脉 狭 窑 消 流 处 收缩 期 
峰值 速度 (PSV) 二 50cmy/s、 二 180cmys 分 别 用 于 诊断 内 径 
减少 50 泊 、 二 60 和 的 肾 动 脉 狭 窗 (RAS)。 肾 动脉 与 腹 主 
动脉 峰值 流速 比值 (RAR) 盖 3. 5 用 于 诊断 内 径 减 少 二 60% 
的 RAS。 收 缩 早期 加 速度 时 间 宇 0. 07 秒 ,收缩 早期 加 速度 
三 3m/s 或 双 侧 RI 差异 这 5%%( 适 合 单 侧 狭 窗 者 ) 用 于 诊断 
内 径 减少 二 70%% 的 RAS。 

3. 螺旋 CT 血管 造影 (spiral CT angiography, SCTA) 
通过 从 融 脉 端 注射 造影 剂 后 连续 快速 进行 容积 扫描 ,获得 
清晰 准确 的 肾 动 脉 及 肾 实质 影像 ,经 过 三 维 成 像 处 理 ,可 
以 明确 肾 内 血 流 灌注 和 肾脏 局 部 的 功能 状况 ,对 于 治疗 
方法 的 选择 具有 重要 的 指导 意义 。SCTA 对 于 判断 RAS 
狭 罕 称 度 的 敏感 性 .特异 性 和 准确 性 分 别 为 100%、 
98, 6 兴 和 96.9 欠 。 与 传统 造影 相 比 ,螺旋 CT 的 优点 在 于 
可 以 同时 观 纤 和 测 旺 肾 动 脉 管 腔 和 动脉 管 壁 ,尤其 对 于 
航 管 壁 的 钙化 和 血栓 显示 最 佳 。 但 由 于 检查 过 程 中 需要 
大 由 的 造影 剂 , 所 以 对 于 有 肾 功 能 不 全 的 患者 应 慎 用 。 
SCTA 是 目前 临床 应 用 较 广 的 无 创 性 诊断 RAS 的 比较 先 
进 的 方法 : 


























4 磁 共 振 血管 造影 (magnetic resonance angiography， 











MRA) MRA 能 清晰 显示 肾 动 脉 管 腔 及 肾 实 质 , 它 的 效果 
刁 籽 动脉 车 影 相 似 , 对 于 ARAS 诊断 的 敏 和 特异 性 可 
法 40X “100 坟 : 而 甘 不 存在 引起 造影 剂 肾病 的 可 能 .是 一 


利 很 好 的 ,安全 碟 创 的 方法 ,主要 用 于 肾 纺 能 减退 和 对 仙 造 
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影 剂 过 人 敏 者 的 RAS 筛选 检查 。 针 的 应 用 增强 了 MRA 对 
肾 动 脉 主干 和 侧 支 血 管 狭 窑 检 出 的 敏感 性 ,但 可 能 导致 一 
种 少见 但 严重 的 并 发 证, 尤其 是 在 晚期 CKD 或 急性 肾 损伤 
患者 中 ,应 用 线性 外 逆 合 外 双 胺 可 能 导致 肾 源 性 系统 性 纤 
维 化 ,严重 者 可 导致 死亡 。 此 外 .MRA 价格 昂贵 也 限制 了 
它 的 广泛 使 用 , 血 流 涡流 可 能 在 某 种 程度 上 闭 大 血管 狭 罕 
的 程度 ,甚至 出 现 假 阳性 结果 。 此 外 ,MRA 对 肾 动 脉 分 支 
的 狭窄 不 敏感 。 对 伴 有 人 金 届 内 斩 物 的 患者 不 能 进行 该 
检查 。 

5; 计算 机 数字 减 影 肾 血 管 造影 (digital subtractive an- 
giography,DSA) ”DSA 是 日 前 确诊 ARAS 的 “人 金 标准 ”。 
通过 股 动脉 插 管 直接 注 和 人 造影 剂 ,能够 清楚 地 显示 肾脏 的 
血管 系统 ,明确 ARAS 的 解剖 情况 和 侧 支 循环 ,同时 了 解 
手术 治疗 的 成 功 与 否 。 但 由 于 DSA 是 一 种 有 创 检查 ,并 且 
有 引起 造影 剂 肾病 和 胆 固 醇 栓 塞 的 可 能 ,因此 仅 用 于 临床 
诊断 不 明 或 血管 重建 术 前 检查 ， 不 作为 ARAS 常规 盘查 性 






检查 ,上 其 对 于 老年 患者 。 前 有 应 用 二 氧化 碳 代 替 传 统 
造影 剂 进行 曼 血 管 造影 的 研究 .虽然 在 - - 定 程度 上 减少 了 


造影 剂 肾病 的 发 生 , 但 获得 的 图 像 不 如 传统 造影 剂 的 清晰 。 
根据 RAS 前 后 的 压力 差 可 判断 RAS 的 程度 ,压力 差 越 大 
表明 犹 窑 程 度 越 大 ,对 肾脏 的 损害 越 明显 。 如 果 RAS 前 后 
收缩 压 差 汪 30mmHg 或 平均 压 差 20mmTg, 可 引起 显著 
的 肾脏 血 流动 力学 改变 。 应 用 DSA 检查 在 发 现 肾 动脉 异 
常 的 同时 即 可 以 有 效 地 进行 血管 成 形 术 或 怪 动 肪 人 口 支架 
术 等 治疗 。 

6. 周围 血浆 肾 素 活性 测定 (PRA) 对 IRD 的 诊断 帮 
助 不 大 。IRD 时 PRA 显著 升 高 ,但 肾 功 能 不 全 时 PRA 水 
平 可 有 不 同 程度 降低 。 

7. 卡 托 普 利 肾 图 “普通 肾 图 对 诊断 RAS 的 准确 性 较 
差 ,而 卡 托 普 利 肾 图 是 诊断 有 无 RAS 存在 的 有 效 手段 。 有 
文献 报道 对 于 肾 功 能 轻 至 中 度 受 员 (GER 二 50%%) 的 患者 ， 
的 原理 是 由 于 Ang 本 具有 维持 出 球 小 动脉 张力 、 肾 小 球 压 
力 和 星 小 球 滤 过 压 的 功能 ,因此 ACEI 制剂 可 以 降低 出 球 
血管 的 张力 。 当 懈 动 脉 主干 存在 病变 时 ,将 小 球 压 力 和 
GEFR 下 降 。 口 服 卡 托 普 利 (25 一 50mg)1 小 时 后 注 射 标记 
的 放射 性 核 索 ,对 于 单 侧 RAS 患者 ,由 于 Ang 了 介 导 血管 
收缩 , 患 侧 肾脏 放射 性 核 素 放 射 活性 小 留 时 间 明 显 延长 , 即 
出 现 GFR 异常 或 异常 加 重 , 而 对 侧 肾 脏 GFR 增加 ' 提 示 卡 
托福 :。 该 方法 无 创伤 性 :可 评 佑 分 肾 功 能 。 其 
局 限 性 是 ; 撤 减 ACEI 和 ARB。 对 于 严重 或 双 侧 
肾 动脉 狭 罕 的 患者 可 能 造成 严重 肾 功能 不 全 ,点 居 用 。 








诊断 与 鉴别 诊断 】 

IRD 早期 临床 症状 加 之 对 IRD 的 诊断 尚 无 统一 
的 标准 . 故 容易 导致 对 此 类 疾病 的 湖 诊 或 误诊 。 肝 前 临床 
主要 根据 肾 动 脉 狐 宗 和 朵 性 糙 功 能 不 全 的 间 时 存在 作出 









IRD 的 诊断 。 对 于 有 下 述 临床 线索 的 患者 ,应 进一步 进行 
相关 的 检查 以 及 时 明确 诊 诊断 :四 高 血压 的 发 病 年 龄 之 50 岁 
或 <30 岁 , 没 有 高 血压 家 族 史 。@ 程 度 严重 或 原因 不 明 难 
以 控制 的 高 血压 ,表现 为 高 血压 患者 合并 有 区 级 以 上 视 网 
膜 病 变 ,或 应 用 3 种 或 3 种 以 上 的 抗 六 a hd 
制 血 压 , 或 伴 反复 出 现 的 急性 肺 水 肿 ( 二 10%)。@ 迅 束 

化 的 高 血压 。 既 往 neers bornecnri gen 
迅速 进展 的 恶性 高 血压 、 应 用 ACEI( 特 别 是 在 脱水 状态 
下 ) 后 血 肌 醋 浓度 突然 上 升 者 。ACEI 导致 的 GFR 下降 通 
常 在 停 用 ACEI 后 能 够 很 快 恢 复 , 如 果 为 单 侧 肾 血 管 病变 ， 
由 于 同时 存在 对 侧 肾 脏 的 代 偿 功能 ,因此 总 GFR 的 变化 不 
大 。 双 侧 肾 动脉 狭窄 时 在 应 用 ACEI 后 很 容易 出 现 急性 肾 
衰竭 。@ 高 血压 患者 出 现 不 能 解释 的 贫 质 血 症 ,而 尿检 又 
无 明显 异常 ( 尿 蛋白 量 不 大 , 尿 沉 渣 大 致 正常 )。@@ 腹 部 或 
腰部 可 闻 及 血管 杂音 。@ 双 肾 大 小 不 对 称 ,两 肾 长 径 相 差 


第 八 章 ” 缺 血性 肾病 
1 Sa 

IRD 的 诊断 步 又 包括 :@ 根 据 临 床 线索 发 现 可 疑 患 者 。 
外 应 用 肾 功 能 检查 和 影像 学 检查 手段 进行 筛 查 , 不 同 的 影 
像 学 检查 方法 各 有 其 优点 和 局 限 性 。 检 查 方法 依据 各 中 心 
的 设备 与 经 验 等 具体 情况 而 定 。 一 般 来 说 .对 于 GFR> 
50ml/min 的 患者 ,可 首选 彩色 多 普 勤 . 卡 托 普 利 肾 图 等 功 
能 性 检查 方法 ; 对 于 GFR 一 50ml/min 的 患者 ,可 首选 
CTA、MRA 等 解剖 学 检查 方法 。 图 对 疑 诊 的 患者 通过 
DSA 或 MRA 给 予 确诊 ,并 指导 临床 治疗 ,判断 预后 。@ 明 
确 是 单 侧 还 是 双 侧 肾 动 脉 狭窄 及 狭窄 的 程度 。 回 肾 功能 状 
况 , 双 肾 大 小 、 血 管 解 剖 学 改变 的 情况 。 ee 
学 特征 判断 进一步 明确 病因 ,如 动脉 粥 样 硬化 性 肾 血 管 
病 \ 大 动脉 炎 、 纤 维 肌 性 发 育 不 良 等 。 

经 典 的 IRD 需 与 良性 肾 小 动脉 硬化 、 肾 小 动脉 胆固醇 
栓 赛 等 鉴别 ( 表 19-8-2) 。 














表 19-8-2 缺 血性 肾病 的 鉴别 


















临床 特点 经 典 IRD 高 血压 良性 肾 小 动脉 硬化 肾 小 动脉 胆固醇 栓塞 
起 病 年 龄 。 ”过 30 岁 或 二 50 岁 40 一 50 岁 60 岁 以 上 
高 血压 常 伴 肾 血管 性 高 血压 10 年 以 上 原 发 性 高 血压 病史 可 合并 肾 实质 性 高 血压 
诱因 使 用 ACEL/ARB 后 出 现 肾 功 无 血管 外 科 手 术 或 介入 治疗 后 
能 不 全 或 加 重 
肾 功 能 不 全 ”慢性 晚期 可 出 现 常见 急性 或 进展 性 慢性 肾 功能 不 全 
肾 外 表现 。 ”反复 发 作 急 性 肺 水 肿 高 血压 其 他 靶 器 官 损害 多 样 .可 累及 皮肤 、 心 ,和 脑 . 电 道 . 视 网 
膜 等 
肾脏 大 小 双 翌 不 对 称 双 肾 大 小 一 致 ,晚期 对 称 性 ”急性 栓塞 时 双 肾 体积 可 增 大 .慢性 栓塞 
缩小 时 双 肾 对 称 性 缩小 
肾 动 脉 狭 罕 ”有 日 有 /无 
懈 脏 病理 ”弥漫 性 缺 血性 改变 肾 小 动脉 硬化 病 小 动脉 或 肾 小 球 中 可 见 胆固醇 结 品 
受 损 . 当 痛 脏 血液 供应 恢复 后 肾 功能 也 可 以 得 到 明显 的 改 
【治疗 】 善 。 回 肾 活 检 提 示 凤 小 球 病变 轻 , 虹 小 管 上 皮 细 胞 增生 活 
{一 ) 治疗 原则 ”由 于 IRD 发 展 速度 快 , 故 应 采取 积 ”路 ,无 展 小 球 或 肾 间 质 纤 维 化 。 思 放射 性 核 索 愉 图 等 俭 查 





极 有 效 的 于 医 措 施 ,以 挽救 残存 的 肾 功能 , 进 -- 步 提高 患 首 
的 生存 质量 ,延长 患者 的 生命 合 。IRD 治疗 的 主要 日 标 是 控 
制 总 血压 、 纠 正 产 重 的 肾 ; od 有 止 人 
受 损 的 肾 功 能 得 到 恢复 或 改善 、 
疗 方法 包括 介入 治疗 、 血管 建 手术 和 药物 治 # 
治疗 方 2 E 要 取决 于 肾 实 质 的 损 和 以 及 
] 。 肾 动脉 炭 重 疾 窑 或 完全 阻塞 并 不 表明 肾 
实质 损害 已 不 可 闻 转 。 根 据 以 下 线索 可 以 初步 判断 肾 功 能 























仍 具 有 一 定 的 可 恢复 性 .其 中 包括 : 肾 类 1 径 全 9enns 
回应 用 ACEI 或 ARB 后 展 小 球 急 近期 
内 血清 肌 醋 升 高 昌 显 。@ 血 管 是 赤 已 有 全 支 循环 形 
成 , 远 端 肾 动 脉 供应 ! 区 有 i _ 裔 来 对 于 一 侧 或 双 


便 肾 脏 已 有 侧 支 循环 建立 的 患者 ,即使 术 前 籽 功能 已 严重 








显示 肾 功 能 尚 可 。 相 反 , 如 果 出 现 严 重 的 懈 功能 异常 (如 忆 
少 肌 醋 盖 354pmol'L)》 ,或 肾 单 位 已 严重 硬化 , 则 提示 各 种 
干预 性 治疗 措施 效果 不 大 ， 2 质 多 上 可 ji 首 伤 。 

药物 活 从 了 
于 习 动 
是 " 入 治疗 
计 血 讨 、 咎 
但 无 法 从 根本 上 解除 肾 动 
脉 的 解剖 异常 。 介 入 渝 疗 尽管 从 解剖 上 改善 了 肾 动 脉 浅 
案 , 伺 汪 不 是 所 有 患 澡 都 可 获得 血压 与 内 功能 的 收 3 和 
定 。 一 般 认为 . 当 肾 动脉 狭窄 二 50%, 或 晴 动 脉 
50 为 一 80% 是 卡 托 普 利 情 图 检查 为 阴性 的 患 首 .可 给 对 站 


总 
物 治疗 ; 当 肾 动脉 狭窄 在 50 ~80% 且 卡 托 营利 性 图 检查 
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指 等 动脉 效 样 便 化 的 危 
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为 阳性 的 患者 ,给 予 介 入 治疗 。 

(二 ) 治疗 方法 

1. 介入 治疗 ”由 于 介入 治疗 手术 创伤 小 :并 发 症 少 ， 
死亡 率 低 .而 治疗 效果 与 手术 效果 相似 ,因此 迅速 发 展 成 为 
目前 治疗 RAS 的 首选 方法 。 介 入 治疗 包括 经 皮 肾 动脉 腔 
内 成 形 术 (percutanous transluminal renal angioplasty, PTRA) 
和 经 皮 肾 动脉 支架 植 人 术 (percutanous transluminal angio- 
plasty stent placement,PTAS) 。 

PTA 和 PTAS 两 者 均 能 不 同 程度 地 使 患者 血压 下 降 ， 





由 肾 功 能 获得 改善 。Leertouwer 等 进行 的 荟萃 分 析 结 果 表 


| 明 ,678 例 患者 行 PTAS 治疗 ,644 例 患者 行 PTA 治疗 ， 
PTAS 手 术 成 功率 为 98%,20% 患 者 高 血压 得 到 治 您 ,49% 
患者 高 血压 好 转 ;30% 患 者 肾 功能 得 到 改善 ,38% 患 者 肾 功 
能 稳定 ,没有 继续 恶化 ; 随访 6 一 29 个 月 ,再 狭窄 率 为 
17%。 而 PTA 手术 成 功率 为 77% ,再 狭 窗 率 平均 为 26%， 
仅 10 兴 患者 高 血压 得 到 治愈 。 因 此 可 以 认为 PTAS 是 月 
前 治疗 ARAS 的 最 佳 方法 。 一 般 来 说 ,治疗 常 首选 PIAS， 
如 果 存 在 PTAS 禁忌 证 或 PTAS 失败 才 考 虑 做 外 科 手 术 行 
血管 重建 。 有 研究 发 现 , 介 入 治疗 对 非 肾 门 区 的 狭 罕 病例 有 
非常 满意 的 治疗 效果 ,而 这 部 分 病例 仅 占 全 部 的 15 台 一 
20% ,因而 限制 了 介入 治疗 的 应 用 。 此 外 ,由 于 扩张 后 的 动 
脉 弹性 回 缩 .动脉 嘲 样 硬化 再 发 以 及 新 生 内 膜 增 殖 等 原因 
导致 分 入 治疗 后 血管 发 生生 狭窄 的 比例 增 商 ,可 达 10 久 一 
30 兴 。 但 随 若 介入 治疗 经 验 的 逐步 积累 和 技术 水 平 的 不 断 
提高 ,该 治疗 手段 的 效果 也 会 有 所 改善 。 
-项 包含 800 名 动脉 痪 样 硬 化 性 肾 动 脉 锋 罕 患者 的 大 

型 随机 对 照 人 研究 显示 ,药物 治疗 及 肾 动 脉 支架 植 人 术 对 于 

患者 血压 的 控制 及 背 功 能 的 恢复 疗效 无 明显 差异 ;同样 的 ， 
男 一 项 小 型 随 机 对 照 研究 显示 , 肾 动 脉 腔 内 成 形 术 或 支架 
植 和 人 术 与 药物 治疗 疗效 相 比 无 明显 优势 。 因 此 ,动脉 粥 样 
硬化 性 肾 动 脉 狭 窗 患 者 的 血管 重建 治疗 目前 一 直 存在 争 
议 。 然 而 ,对 于 纤维 肌 性 发 育 不 恨 患 者 ,通过 积极 的 血压 控 
和 制 ,动脉 狭窄 仍 可 进行 性 进展 至 闭塞 , 故 单纯 药物 治疗 效果 
欠 佳 ,纤维 肌 性 发 育 不 良 对 肾 动 脉 腔 内 成 彤 术 反 应 良好 , 支 
提 植 入 少 用 ,再 狭 窗 比 例 较 低 , 术 后 应 续 以 降 卜 治疗 措施 ， 
并 密切 随访 评估 痛 切 能 (每 3 一 上 个 月 上 次 )。 

2. 药物 治疗 ”药物 治疗 对 于 IRD 患者 有 若非 常 重 

的 意义 ,其 主要 日 的 是 控制 血压 ,改善 俑 小 球 浴 广 

余 性 切 能， 对 已 明确 诊断 IRD 的 患者, 应 用 降 庄 

EE 性 动 脉 狭 罕 , 击 且 对 降 压 约 ! 

最 者 ;有 介入 治疗 和 有 
E 的 号 者。 在 治疗 IRD 所 敏 愉 血管 性 总 血压 时 多 
种 降 下 药 物 均 可 应 用 ,其 中 合 持 坑 药 和 吕 受 体 阳 断 药 由 于 
刘 作 用 少 * 耐 降下 效果 和 表 定 ,成 为 治疗 的 常用 药物 。ACEI 
入 ARB 记 是 治疗 的 最 有 效 药物 。 过 去 提出 对 肾 动 脉 狄 罕 
的 是 者 得 用 或 杜 用 ACEL 和 ARB, 主要 是 认为 它们 能 够 扩 
张 治 且 的 出 球 小 动脉 -加 速 蚂 脏 缺 血 、 坏 浣 导 敏 肾 功能 恶 
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化 ,缩短 IRD 患者 的 生存 期 ;此 外 ,ACEI 药物 可 加 速 患 肾 
纤维 化 和 肾 闭 缩 ,达到 “药物 性 患 肾 切 除 ” 之 目的 。 近期 动 
物 实验 和 临床 研究 表明 ,对 于 单 侧 肾 动脉 狭窄 应 用 ACEI 
和 ARB 治疗 后 , 患 肾 侧 GFR 下 降 , 但 对 侧 正常 肾脏 的 
GER 却 升 高 , 双 肾 总 GFR 保持 较 稳 定 的 水 平 。 因 此 ,目前 
对 于 单 侧 肾 动脉 狭窄 的 患者 倾向 于 应 用 ACEI 和 ARB, 它 
有 利于 改善 健 肾 血 灌流 及 肾 功能 ,并 达到 控制 血压 之 目的 。 
在 应 用 的 过 程 中 应 定期 监测 肾 功能 ,尤其 是 高 龄 患者 最 初 
用 药 数 周 。 若 出 现 肌 醋 升 高 超过 88jmol/L(1. 0mg/dl) 应 
停 药 ;在 孤立 坚 伴 肾 动脉 狭 窗 、 双 侧 肾 型 脉 狭窄 ,或 移植 肾 
动脉 狭 窑 者 一 般 不 用 , 因 为 可 能 会 导致 肾 功能 的 急剧 恶化 。 

动脉 粥 样 硬化 性 肾 动脉 狭窄 患者 多 存在 心血 管事 件 或 
心血 管 死 亡 的 风险 ,对 于 引起 ARAS 的 高 危 人 群 应 给 予 戒 
烟 .加 强 锻炼 .控制 体重 , 抗 血 小 板 聚 集 , 控 | 高 脂 血 症 、 糖 
尿 病 .高 尿酸 血 症 ,以 及 降 压 治疗 等 心 血管 事件 二 级 预防 措 
施 , 同 时 对 于 ARAS 发 生 、 发 展 及 延缓 IRD 肾 功 能 恶化 也 
可 能 起 到 一 定 的 作用 。 由 ARAS 导致 的 JIRD 是 可 治 的 ,而 
且 不 论 是 工期 还 是 工期 预防 部 是 有 效 的 。 但 必须 指出 , 即 
使 给 予 上 述 多 种 药物 治疗 , 消 功能 恶化 及 患者 生存 期 缩短 
的 发 生 率 仍然 很 高 。 

3. 外 科 血 管 重建 手术 主要 有 主 - 彤 动脉 搭桥 术 ( 自 
身 或 人 工 血管 )、 闻 动脉 内 膜 切 除 术 、 肾 动脉 获 窗 自 身 移 植 
术 等 。 多 项 临床 研究 显示 ,经 手术 血管 重建 后 ,80 为 一 
100 双 的 病例 肾 功能 可 得 到 改善 或 稳定 对 于 中 度 肾 功能 
不 全 或 近期 肾 功 能 明显 下 降 者 ,手术 效果 更 好 。 但 由 于 也 
管 重建 手术 创伤 性 较 大 ,对 于 ARAS 疗效 并 不 比 介 人 疗法 
更 好 , 故 目 前 已 不 作为 治疗 凤 动 脉 狭 罕 4 首选 方式 。 只 有 
在 以 下 情况 下 才 建 议 行 外 科 血 管 3 肾 动 脉 狭窄 合 
并 腹 主 动脉 瘤 或 皮 动 脉 冶 ; 肾 动 脉 闭塞 ;*@ 孤 立 悄 伴 
严重 的 ARAS; 轩 肾 功 能 急剧 恶化 ;加 对 降 上 抵抗 的 高 血 
压 患 者 , 即 应 用 4 种 或 4 种 以 上 的 降 压 药 治疗 无 效 ,尤其 伴 
充血 性 心 衰 或 急性 肺 水 肿 的 患者 。 血管 重建 术 治疗 的 成 功 
率 主要 取决 于 肾 实 质 的 损伤 程度 ,而 不 是 血管 的 狭窄 程度 
当 RIE>0.8 时 手术 的 效果 差 。 有 作者 对 35 例 RI>0.8 和 
96 例 RI 二 0.8 的 两 组 患者 行 血管 成 形 术 治疗 ` 结 求 观察 
到 ;RI>0.8 的 患者 在 手术 后 平均 动脉 讨 下 降 志 10mmHg 
的 有 97%,80% 的 患者 肾 功 能 减退 ;市 RIs0. 8 的 患者 中 ， 
90 色 的 患者 术 后 平均 动脉 压 明 显 下 降 ( 盖 10 入 )， 仪 3 例 是 
者 性 功能 出 现 恶 化 ， 
































【预后 】 
继 发 于 动脉 澳 样 便 化 的 IRD 十 分 常见 ， 在 老年 人 人 吊 发 
率 也 乏 渐 上 升 。 动 脉 党 样 便 化 性 肾 动 脉 狭窄 是 心血 答 病 
得 它 的 独立 预测 因子 。 其 他 儿 工 基 
严重 的 肾 动 脉 狭 秀 
疾病 ,心切 能 不 全 等 。 
肾 切 能 的 改善 叮 提 商 和 后 存 率 。 













化 、 年 龄 .类 尿 阁 、 
重建 后 血压 控制 及 








对 于 纤维 肌 性 发 育 不 良 ,血管 成 形 术 可 使 约 45 色 患者 

滴 血 压 得 到 治愈 。 年 轻 . 高 血压 程度 及 病程 较 轻 者 预后 较 

好 ,而 肾 攻 缩 ( 长 径 <<8cm) 患 者 血管 重建 术 后 恢复 可 能 性 

较 小 。 

大 部 分 IRD 可 最 终 发 展 为 ESRD, 预 

国 对 于 本 病 的 早期 诊断 、 无 创 性 普查 、 pean 治疗 方 

案 的 选择 等 诸多 方面 还 需要 进一步 加 强 研究 和 认识 。 高 度 

重视 和 认识 IRD, 早 期 诊断 和 治疗 IRD, 最 大 限度 地 保护 肾 
脏 , 延 缓 凤 功能 的 进展 将 有 着 深远 的 意义 。 
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第 九 章 


赣 传 篆 炎 是 一 组 与 遗传 有 关 的 主要 崇 及 肾 小 球 的 窒 
除 肾 脏 累 及 外 , 常 伴 其 他 器 官 受 宗 。 狭 义 的 遗传 
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遗传 性 肾炎 


尿 ( 计 本 谨 诬 病 ) ,Fabry 病 、 先 天 性 背 病 综合 征 、 指 巾 - 储 和 
合 征 以 及 部 分 或 全 身 脂 肪 发 育 不 良 等 。 各 病 的 主要 临床 
特点 见 表 19-9-1。 




















表 19-9-1 常见 遗传 性 肾炎 的 特征 
渍 效 遗传 方式 肾脏 表现 肾 外 表现 
Alpor 综合 征 常 染色 体 隐 性 血尿 地 套 ,视力 障 但 
性 连锁 慢性 肾 误 竟 血小板 减少 
Babe 性 连锁 蛋白 尿 , 血 尿 王 细 血管 角质 奖 
慢性 崩 衰 站 冠 心病 
指甲 -做 骨 综 合 征 常 染色 体 显 性 修身 尿 
ABO- 连 镇 慢性 芭 衰 竟 
先天 性 肾病 综合 常 染 色 体 隐 性 肾病 综合 合 征 红细胞 增多 
大 胎 极 
部 分 或 金 身 脂肪 发 育 不 良 常 染色 体 隐 性 皮下 脂肪 时 
敬 发 性 慨 性 兴 并 其 他 代 澳 异常 
落 基 底 腊 病 常 染色 体 显 性 和 隐 性 反复 血尿 无 






(家 族 性 良性 血尿 ) 
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第 一 节 ”Alport 综合 征 


Alport 综合 征 (Alport”s syndrome) 又 称 眼 - 耳 - 肾 综合 
征 , 是 遗传 性 基底 膜 病 变 的 总 称 。 其 主要 的 临床 特征 是 血 
屎 、 进 行 性 肾 功能 损伤 .高 频 感 应 神经 性 年 莽 和 有 眼 部 病变 。 
该 病 由 Samuelson 于 1874 年 和 Dickinson 于 1875 年 首先 
报道 。1927 年 Alport 进一步 报道 了 家 族 性 血尿 伴 神经 性 
俐 的 另 一 家 系 后 ,此 病 才 引起 广泛 重视 。 




















【病理 与 病因 】 

光 镜 下 本 病 肾 组 织 改变 并 无 特征 性 。 在 早期 肾脏 大 致 
正常 ,但 随 病变 的 进展 可 表现 为 各 种 肾 小 球 肾炎 、 间 质 性 肾 
炎 或 明生 肾炎。 间 质 中 可 见 多 量 泡沫 细胞 ,这 常 提示 本 病 
的 存在 。 免 疫 荧 光 检 查 一 般 无 免疫 球 绰 白 和 补体 沉积 。 肾 
小 球 基底 膜 缺 乏 肾 炎 源 性 抗原 ,与 抗 肾 小 球 基底 膜 抗 体 不 
起 反应 ,为 该 病 的 重要 特征 。 电 镜 下 可 见 肾 小 球 基底 膜 不 
规则 增 厚 或 变 薄 .断裂 ,可 呈 分 层 状 、 网 状 、 碎 片 状 或 花篮 
状 ; 肾 小 球 变 或 肾 小 管 林 底 膜 也 可 有 相似 病变 ,但 程度 较 
轻 。 由 于 肾 小 球 基底 膜 病 损 是 该 病 的 基本 结构 改变 ,因此 
其 电镜 特征 有 重要 诊断 意义 。 鉴 于 本 病 早期 肾 形态 学 改变 

轻微 甚至 缺 如 , 故 肾 活检 结果 阴性 者 也 不 能 除外 本 病 。 
Alport 综合 征 存 在 不 同 的 遗传 方式 。 包括 性 连锁 显 
性 遗传 (XLAS, 约 占 85%)、 常 染色 体 隐 性 遗传 (ARAS) 和 
常 染 色 体 显 性 遗传 (ARDS) 。 性 连锁 显 性 遗传 是 本 病 最 主 
要 的 遗传 方式 。 其 致 病 基 因 位 于 X 染色 体 长 辟 中 有 段 
《Xq21. 3-q22 或 Xq21. 1-22.2), 故 遗传 与 性 别 有 关 。 母 病 
传 子 也 传 女 , 父 病 不 传 子 却 全 传 女 。 正 因 如 此 ,家 系 女性 患 
者 多 于 男性 ,而 男性 患者 病情 重 于 女性 。 正 常 COL4A5 基 
因 编 码 信 型 胺 原 a;- 多 上 肽 链 的 合成 。a; 链 主要 分 布 于 肾 小 
球 基底 膜 .前 晶状体 膜 和 视网膜 。 因 此 ,COL4A5 基因 变异 
是 导致 这 些 器 官 组 织 内 型 胶原 从 成 异常 而 出 现 相 应 临床 表 
现 的 病因 。 传 的 致 病 基因 在 染色 体 
上 上 的 / 传 唯 纯 合子 患者 才 出 现 
疾 关 i 而 与 性 草 无 关 , 后 者 
在 || 












【临床 表现 】 了 

色狼 的 患者 出 现 血尿 :以 锁 下 血尿 为 主 , 也 可 出 现 肉眼 
身 尿 ,男性 病情 较 女 条 才 血尿 家 后 者 呈 间 
斯 性 其 至 无 血 运动 . 劳 架 及 呼吸 道 感染 后 加 重 , 
下 其 一 般 天 : 展 ,性 连锁 显 性 遗传 的 男性 串 
着 服 终 均 将 出 现 熏 白 尿 ， 
:。 患者 在 0 岁 以 前 进入 终 未 
站 妆 的 可 能 性 在 女性 分 别 为 12 冯 或 10%, 而 男 
)% 或 邑 尖 ， 商 征讨 随 年 龄 及 病程 而 渐 出 现 。 
性 踪 传 的 男 福 患者 高 血 上 于 发 生 北 高 - 商 常 染色 
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体 隐 性 遗传 无 性 别 差 异 。 高 频 感 应 神经 性 耳 登 是 本 病 的 另 
一 突出 表现 。55% 的 男性 和 45% 的 女性 患者 伴 有 生父 。 
耳 僚 约 在 15 岁 左右 出 现 ,早期 仅 靠 电 测 昕 才能 检 出 ,以 高 
频 (2000 一 8000Hz) 音域 缺失 为 早期 表现 ,最 终 进 展 到 整个 
音域 的 缺失 。 听 觉 障 碍 的 解剖 位 置 在 耳蜗 。 部 分 患者 可 自 
始 至 终 无 听力 障碍 。15 引 一 30%% 合 并 腿 部 病变 ,前 圆锥 形 
晶状体 和 黄斑 周围 微粒 改变 是 本 病 的 特征 性 表现 。 部 分 患 
者 伴 有 其 他 表现 ， 如 食管 或 支气管 平滑 肌 瘤 ,血小板 和 (或 ) 
粒 细胞 减少 ,高 月 氨 酸 血 症 及 有 峭 氨 酸 、 关 及 拨 酸 和 甘 包 酸 等 
氨基 酸 尿 , 脑 切 能 障碍 ， 甲状 劳 腺 功能 减退 ,多 发 性 周围 神 
经 病变 , 肌 萎 缩 等 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 了】 

依据 肾脏 病变 (血尿 伴 或 不 伴 蛋 白 尿 ,进行 性 肾 功能 减 
退 ), 伴 感应 性 神经 性 耳 人 莓 ,有 阳 性 家 族 鸣 。 肾 脏 病 理 检 查 
有 特征 性 改变 (特别 是 电镜 )， 以 及 肾 组 织 和 皮肤 型 胶原 
免疫 组 化 染色 异常 可 明确 诊断 。 皮肤 基底 膜 ns( 信 ) 链 和 
(或 )GBMa; (I ) 链 免疫 荧光 染 色 检 查 可 鉴别 性 连锁 则 传 
和 常 染色 体 遗 传 , 若 染色 阴 性 或 间断 阳性 , 可 确诊 为 
XLAS。 基 因 诊 断 是 确诊 Alport 综合 征 最 可 靠 的 方法 。 通 
过 聚合 酶 链 反 应 单 链 构象 多 态 《 PCR-SSCP) 技 术 可 以 较 快 
捷 准 确 地 第 选 出 COL4A5 基因 中 的 突变 位 点 。 鉴 别 诊断 
需 与 家 族 性 良性 血尿 .IgA 肾病 区 别 。 病 史 和 内 脏 病 理 检 
查 尤 其 是 肾 小 球 和 肾 小 管 基底 膜 F 型 胶原 as .ac 和 % 链 是 
和 否 缺 失 以 及 表皮 基底 膜 “ 链 免 疫 荧光 染色 有 助 于 区 别 。 


【治疗 】 

无 特殊 治疗 方法 , 干 驴 肾脏 纤维 化 的 进展 可 能 对 忠 者 
有 益 。 有 研究 显示 血管 紧张 索 转 换 覆 抑制 剂 (ACED 可 减 
少 蛋 白 尿 排泄 ,总 体 上 可 保存 患者 的 肾 功 能 ,但 目 前 尚 无 确 
切 的 临床 依据 证 明 ACEI 对 此 病 患者 的 疗效 。 环 孢 素 信 是 
一 种 强 效 免疫 抑制 剂 , 曾 有 小 样本 研究 报道 对 Alport 综合 
征 有 -一定 的 防治 作用 ,但 随后 被 发 现 其 减低 患者 蛋白 尿 的 
疗效 是 暂时 的 且 有 肾 素 性。 日 前 辟 移 植 是 治疗 本 病 的 唯一 
方法 。 移 植 峭 很 少 出 现 抗 GBM 病 , 但 约 有 3 各 一 4 加 的 男 
性 患者 出 现 Alport 综合 征 的 表现 ,进一步 研究 认为 对 有 盘 
白 屎 的 供 体 应 排除 在 外 ,以 提高 移植 肾 的 预后 。 基 内 治疗 
是 日 前 该 病 治疗 研究 热点 ,将 USAC-1 基因 导入 COLLA3 
基因 若 除 小 鼠 ,发 现 可 下 调 多 种 炎症 因子 的 表达 , 延 级 小 
峭 病 进展 ,但 该 法 用 于 临床 日前 尚 个 成 台 。 


第 二 节 ” 薄 基底 膜 肾病 


涉 芋 底 膜 肾病 (thin basement membrane nebhropathy， 
TBMEN) 是 以 提 党 下 血尿 为 主要 表现 的 一 神 常 染色 体 
显 性 或 隐 性 址 传 性 疾病 ,临床 上 超过 40 癌 的 患者 有 阳性 家 
族 风 , 因 其 大 后 良好 ,又 称 良 性 家 族 性 看 尿 (benign familiar 
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hematuria, BFHD 。 


水 基底 膜 肾 病 大 多 数 呈 常 染 色 体 显 性 遗传 . 少 部 分 
常 染色 体 隐 性 遗传 。1996 年 Lemmink 等 NE 


行 基因 连锁 分 析 , 显示 TBMN 与 编码 玉 型 胶原 COL4A3/ 
COLA4 基因 连锁 。 迄 今 已 报道 的 COL4A3/COLI4A4 基因 
突变 有 30 余 个 ,所 发 现 的 突变 类 型 包括 基因 的 缺失 、 插 入 、 
单个 碱 基点 突变 所 致 的 错 义 突变 等 。 突 变 分 布 于 整个 基因 ， 
但 未 发 现 明 显 的 热点 突变 。 另 有 研究 发 现 TBMN 患者 
GBM 上 的 信 型 胶原 由 正常 的 内 皮下 区 域 变 成 位 于 GBM 
的 中 央 , 玉 型 胶原 ss as 、as 链 三 螺旋 结构 的 踪 传 异常 , 故 
有 人 认为 薄 基 底 膜 病 是 Alport 综合 征 的 一 种 ,可 能 就 是 常 
染色 体 隐 性 踪 传 的 Alport 综合 征 异 常 基因 的 携带 者 。 

TBMN 主要 表现 为 持续 或 反复 发 作 性 血尿 , 常 为 多 形 
性 镜 下 血尿 , 偶 可 在 上 呼吸 道 感 染 后 出 现 肉眼 血尿 .血压 通 
常 正常 ,儿童 无 明显 贷 白 尿 ,成 人 患者 中 有 45% 一 60% 合 
并 轻 度 从 和 白 尿 。 绝 大 部 分 TBMN 患者 长 期 随访 预后 恨 好 ， 
但 近年 也 有 报道 对 82 例 TBMN 患者 长 期 随访 (30 年 ) 的 
观察 发 现 31 例 (37.8%) 出 现 慢性 肾 功 能 不 全 .其 中 16 例 
(19, 5%%) 进 展 至 终 末 期 肾 误 竭 。 

肾脏 病理 光 镜 下 常 无 明显 的 病变 ,大 多 数 患者 肾 活 检 
标本 免疫 荧光 检查 阴性 , 仅 少数 患者 在 系 腊 区 C3、IgM 呈 
弱 阳 性 。 电 镜 下 肾 小 球 基底 膜 呈 弥漫 性 变 薄 而 无 电子 致密 
物 沉积 往往 是 该 病 唯一 旦 最 重要 的 病理 特征 。 

本 病 的 诊断 依赖 于 电镜 下 肾脏 趋 征 结 构 的 改变 , 凡 临 
床上 单纯 血尿 伴 或 不 伴 轻 度 蛋 白 尿 .血压 和 肾 功能 正常 ， 
车 家 族 中 有 镜 下 血尿 成 员 , 应 高 度 怀 疑 TBMN。 肾 活检 
光 镜 和 免疫 荧光 检查 大 至 正常 .成 人 肾 小 球 基 底 膜 厚度 
过 250nm, 诊 断 可 成 立 。 

该 病 多 呈 良 性 经 过 , 无须 特 殊 治 疗 。 但 鉴于 部 分 
TBMN 患者 可 能 出 现 蛋 白 尿 、 高 血压 ,甚至 发 展 为 慢性 肾 
功能 不 全 , 故 长 期 随访 是 必 不 可 少 的 ,建议 每 1 一 2 年 进行 
尿 常 规 , 测 血压 、 肾 功能 检查 。 避 免 感染 .劳累 及 肾 毒 性 药 
物 的 应 用 。 对 少数 高 血压 患者 进行 血压 控制 是 有 益 的 。 伴 
轻 度 蛋白 尿 患 者 可 予 血管 紧张 素 转换 酶 抑制 剂 治疗 。 



























第 三 节 ”Fabry 病 


Fabry 病 (Fabry disease) 又 称 弥 漫 性 体 血 管 角 质 交 
(angiokeratoma corporis diffusumy) 或 糖精 脂 类 沉积 症 (gly- 
上 遗传 性 疾病 。 本 病 是 出 
于 e- 半 乳糖 在 酶 A(a-GalA) 缺 乏 引 起 糖 靖 脂 代谢 障 但. 臻 
使 三 聚 已 糖 神经 酰胺 (Gb3) 在 晴 脏 、Ifh 生 守 


笑 和 神经 系统 等 组 
织 中 堆积 而 发 病 。 病 变 基因 位 于 X 染色 体 长 辟 中 的 Xq21- 
4d24 之 间 。 





cosphingolipidosis) ,为 性 连 





病理 】 


本 病 的 特征 性 形态 学 改变 为 受累 组 织 的 细胞 中 有 结 蝇 


第 九 章 ”遗传 性 肾炎 


型 糖精 代 脂 沉积 。 在 偏光 镜 下 呈 反 折光 的 十 字形 。 该 沉积 
可 发 生 在 体内 的 任何 部 位 。 肾 组 织 病变 以 肾 小 球 最 明显 并 
伴 有 小 管 上 皮 和 血管 的 异常 。 肾 小 球 脏 层 上 皮 细 胞 肿胀 和 
空 泡 化 是 本 病 典 型 的 光 镜 改变 。 甲 共 胺 蓝 染色 呈 深 染 La 
粒 。 空 泡 样 改变 亦 可 在 壁 层 上 皮 细 胞 . 远 端 集合 管 币 

Henle 祥 上 皮 细 胞 ,动脉 内 皮 细 胞 以 及 平滑 i 
糖精 磷脂 仅 在 系 膜 细 胞 、 肾 小 球 内 皮 和 近 端 小 管 上 皮 细 胞 
内 沉积 者 少 抑 。 一 般 无 免疫 复合 物 的 沉积 。 电 镜 下 几乎 所 





有 肾脏 细胞 均 可 受累 。 在 溶 酶 体内 均 可 见 电 子 致密 的 哮 狐 


性 层 状 小 体 , 形 似 * 斑 马 皮 ?或 “洋葱 皮 ”, 故 称 " 斑 马 小 体 ”、 
“洋葱 皮 小 体 ” 或 " 链 藉 小 体 "。 肾 功能 的 减退 主要 与 足 细胞 | 
损伤 导致 血管 祥 的 塌陷 ,进而 形成 局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 
(FSGS) 以 及 血管 壁 的 病变 .导致 局 部 肾 小 球 的 缺 血 损伤 
有 关 。 


【临床 表现 】 

典型 肾脏 受累 表现 为 轻 中 度 的 蛋白 尿 伴 镜 下 血尿 、 轻 
度 高 血压 以 及 各 种 肾 小 管 功能 障碍 ,肾病 综合 征 罕见 。 肾 
i 包括 :Q@ 皮 肤 :皮肤 血管 角质 痛 。 最 初 为 毛细 

管 扩张 , 随 年 龄 增长 而 增多 .扩大 , 呈 单 个 或 多 个 节 状 暗 
os 好 发 部 位 为 秽 干 下 部 、 辟 、 股 、 散 部 
及 会 阴 处 , 常 两 侧 对 称 , 成 复出 现 , 为 本 病 特 征 性 病变 。 
四 神经 系统 :疾病 早期 出 现 四 肢 疼痛 ,感觉 异常 。 自 主神 经 
系统 损伤 多 表现 为 体位 性 低 血 压 . 少 汗 和 无 汗 。 累 及 脑 血 
管 后 可 出 现 轻 竣 、 肪 尝 、 头 痛 、 复 视 、 共 济 失 调 等 。 水 脱出 血 
或 梗死 可 导致 死亡 。 图 心血 管 系统 ; pe 
可 出 现 心绞痛 ,心肌 梗死 ,充血 性 心力 衰竭 心律 失常 等 。 
七 腿 : 眼 结膜 和 视网膜 血管 可 出 现 弯 曲 扩张 .角膜 混浊 。 
全 呼吸 系统 :男性 患者 呼吸 困难 和 咳嗽 常见 .并 常 伴 有 气 道 
的 梗阻 。 








依据 临床 表现 .特征 性 体征 以 及 阳性 家 族 史 ,血清 、 尿 、 

眼泪 活检 组 织 以 及 培养 的 皮肤 成 纤维 细胞 内 e- 六 和 乃 糖 首 
酶 活性 低下 可 明确 诊断 。 羊 水 细胞 内 (妊娠 14 周 时 ?该 酶 
活性 的 测定 及 性 别 鉴别 有 山 于 产 前 诊断 。 肾 病 综 合 征 起 症 
前 即 有 卵 圆 形 的 脂肪 小 体 出 现 , 可 ca 本 病 的 在 在 : 近 米 
许多 报道 显示 可 测定 Gb3 在 血浆 与 尿 液 的 沉积 来 辅助 诊 
断 Fabry 病 。 对 特 5 优 人 群 , 如 ESRD、 心 蚁 血管 病变 普 
可 进行 双 层 检测 法 筛 查 : 第 起 纸 检 测 血 沙 ae-GalA 
活性 ,如 酶 活性 过 低 ， 则 应 用 第 二 基因 突变 诊断 。 


【治疗 与 预后 了 

本 病 平 均 死 亡 年 龄 为 41 岁 , 死 因为 心 脑 血管 病 及 必 
脏 并 发 症 。 

获 兰 代 疗 法 (ERT) 的 出 现 是 
碑 式 的 事件 。 
















: Fabry 病 诊 演进 展 中 电 程 
目前 治疗 Fabry 病 的 人 工 重 组 酶 主要 有 耳 种 





第 十 九 篇 


阿 加 糖 酶 a(agalsidase alfa) 和 阿 加 糖 酶 BCagalsidase beta)， 
ee Gb3, 减 少 细胞 内 Gb3 沉 
积 ,纠正 代谢 紊乱 :稳定 心 肾 功能 .显著 提高 了 患者 的 生存 
率 且 耐 受 性 及 安全 性 良好 。 国 外 学 者 通过 对 转基因 小 鼠 的 
研究 证 实 “ 半 乳 糖苷 酶 A 蛋白 的 小 分 子 竞争 性 抑制 剂 二 
deoxygalactonojirimycin 可 促进 oe 半 乳糖 茶 酶 A 蛋白 妆 于 
的 折 琶 ,增强 其 活性 并 增加 Gb3 的 清除 。 肾 移植 是 治疗 
Fabry 病 尿 毒 症 患者 的 有 效 方法 ,但 并 不 能 改善 其 肯 外 证 
状 。 基 因 治 疗 在 Fabry 病 治疗 方面 具有 非常 好 的 前 景 ， 


泌尿 系统 疾病 








着 研究 深入 .将 推动 Fabry 病 新 的 治疗 策略 的 提出 。 





第 四 节 ”指甲 -人 通 骨 综合 征 


指 让 - 通 骨 综合 征 Cnail-patella syndrome,NPS) 又 名 遗传 
性 指甲 - 崇 骨 发 育 不 良 (hereditary onycho-osteo dysplasia) 、 
Tumer-Keiser 综合 征 或 Fong 综合 征 , 主 要 临床 表现 包括 指 
甲 , 骼 骨 角 、 膝 和 肘 部 骨 质 发 育 异 常 四 联 畸 形 , 部 分 病例 合 
并 开 角 型 青光眼 及 肾脏 的 损害 。 

NPS 为 罕见 的 常 染色 体 显 性 遗传 病 , 国 外 报道 发 病 率 

约 为 1/50 万 ,国内 鲜 有 报道 。 致 病 基 因 位 于 9 号 染色 体 长 
辟 近 端 (9q34) ,是 由 于 LMX1B 转录 因子 的 基因 编码 突变 
引起 。 动 物 分 子 基因 学 研究 已 证 实 LMX1B 在 肢体 骨髓 、 
避 小 球 基 膜 \ 眼 睛 的 胚胎 发 育 中 起 着 至 关 重 要 的 作用 。 此 
外 ,多 位 学 者 曾 报道 本 病 的 基因 与 ABO 血型 基因 连锁 ,但 
并 不 与 血型 中 某 一 基因 绝对 联系 , 即 一 个 家 族 患者 的 血型 
可 与 另 一 个 家 族 患者 的 血型 不 同 。 

NPS 患者 临床 表现 以 指甲 发 育 障碍 、 禹 骨 角 、 膝 和 肘 

部 发 育 不 良 四 联 征 为 特征 。 人 指甲 ,以 拇指 和 食指 最 易 受 
四 , 表 现 为 指甲 水 ,有 纵 贬 ,无 游离 缘 , 表 面 粗糙 无 光泽 ,有 









六 


纵 形 条 纹 , 部 分 指甲 缺 如 。 趾 甲 受累 常 较 轻 。 手 指 的 一 个 
敏感 征象 是 未 节 指 间 关 节 指 纹 消失 。 四 优 肯 : 俯 骨 发 硼 不 


全 及 脱位 , 储 迪 背 外 侧 可 拉 及 骨 样 隆起 ,可 有 驼峰 样 突起 ， 
压 之 不 病 。 二 膝 关 节 : 双 俊 骨 位 置 高 ,发育 小 ,活动 自如 ,可 
伴 有 脱位 ,形成 经 度 外 德 畸 形 。 邱 肘 关节 :活动 受 
角 增 大 , 呈 外 翻 畸 形 ， 除 了 典型 的 临床 四 联 征 外 ,还 
其 他 系统 ,如 性, 眼 、 轨 肠 道 .神经 系统 等 。 肾 脏 受 累 是 最 严 
重 的 并 发 症 , 所 占 比例 约 为 40%, 表 现 为 蛋白 尿 伴 或 不 伴 
血尿 、 商 血压 及 肾 小 管 功能 不 全 如 尿 浓缩 及 酸化 功能 异常 。 
有 的 家 系 还 可 并 发 双 肾 语 双 输尿管 畸形 。 懈 病 呈 慢 性 进 
展 ， dd 其 余 系 统 受 累 还 可 表现 为 开 角 型 
5 综合 征 、 四 及 麻木 或 烧灼 感 、 手 脚 发 冷 等 。 

有 组 乡 光 镜 下 见 进行 性 肾 小 球 局 灶 节 段 性 硬 
1 禾 缩 及 间 质 纤维 化 。 免 疫 荣 光 可 有 异性 
积 。 电镜 下 见 肾 小 球 基底 膜 增 厚 伴 斑 驶 状 局 

半 变 化 ,为 本 病 特征 性 病理 改 
:纤维 (成 分 有 1 型 和 于 耐 腕 
布 的 型 胶原 纤维 )。 






限 ， 提携 





























本 病 目 前 无 特殊 治疗 方法 , 当 出 现 严重 的 骨 铅 畸形 影 
响 日 常生 活 时 可 视 情 况 手 术 治疗 。 对 NPS 肾脏 损害 多 采 
用 降 压 、 护 肾 等 对 症 治 疗 ,发 展 成 终 未 期 肾病 者 可 行 肾脏 替 
代 治 疗 , 肾 衰竭 患者 有 成 功 接受 肾 移植 的 报道 。 


第 五 节 ”先天 性 肾病 综合 征 


先天 性 肾病 综合 征 (congenital nephrotic syndrome, 
CNS) 通 常 指出 生 后 3 个 月 内 发 病 的 肾病 综合 征 , 其 原因 多 
样 ( 表 19-9-2)。 近 年 来 , 随 着 分 子 生物 学 技术 的 飞速 发 展 ， 
目前 约 有 15 个 与 遗传 性 CNS 有 关 的 基因 被 克隆 定位 。 

芬兰 型 CNS 是 目前 一 -种 较为 常见 的 先天 性 肾病 综合 
征 , 大 多 发 生 在 芬兰 及 芬兰 民族 中 ,目前 国内 仍 缺 乏 相应 的 
流行 病 学 资料 。 该 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 , 因 祖 细 
胞 裂孔 隔膜 蛋白 nephrin 的 编码 基因 NPHSI (位 于 
19q13. 1) 突 变 所 致 。 患 儿 在 出 生 及 出 生 后 3 个 月 内 出 现 大 
量 蛋 白 尿 全 身 水 肿 、 低 蛋白 血 症 、 腹 水 、 反复 发 生 感染 及 红 
细胞 增多 。 患 儿 常 为 低 体重 出 生 儿 ， 大 胎盘 (可 占 体重 的 
25%)。 病 情 呈 进行 性 , 患 儿 多 于 4 岁 前 死 于 感染 或 峭 豪 

竟 。 肾 脏 病 理 早 期 光 镜 下 形态 基本 正常 ,特征 性 变化 为 近 
py 电镜 下 显示 小 球 足 突 融 合 。 晚 期 出 现 
肾 小 球 硬化 。 发 病 机 制 不 明 , 可 能 与 j 量 小 球 基 底 膜 精 蛋 白 
合成 障碍 使 通 透 性 增高 有 关 。 

表 19.9.2 先天 性 肾病 综合 征 (CNS) 的 原因 


原 发 性 CNS 

家 族 遗 传 : 
芬兰 型 CNS( 编 码 nephrin 的 基因 NPHSIl 突变 ) 
激素 耐 药 性 肾病 (编码 podocin 的 基因 NPHS2 突变 ) 
Denys-Drash 综合 征 (编码 WT1 基因 的 突变 ) 
Pierson 综合 合 征 (编码 层 秋 蛋 白 [2 的 基因 LAMB2 突变 ) 
指甲 -通明 综合 征 (LMXIB 基因 突变 ) 
局 灶 和 节 段 性 肾 小 球 硬化 (无 基因 缺陷 ) 

早期 起 病 的 肾 小 球 疾病 : 
微小 病变 型 肾病 综合 征 
突 发 性 膜 性 肾病 

继 发 性 CNS 

感染 性 : 
先天 性 梅毒 
先天 性 弓形 体 病 
先天 性 巨细 胞 病毒 

环境 毒素 : 
来 

其 他 : 
婴儿 型 SLE 
溶血 尿毒 综合 征 


Drash 综合 征 

















诊断 依据 临床 表现 ,病理 改变 及 家 族 史 .基因 诊断 对 明 
确 病因 具有 重要 意义 。 母 体 血 及 羊水 中 甲 胎 蛋白 (AFP) 增 
高 的 同时 , 取 羊 水 细胞 进行 NPHSI 基因 测序 有 助 于 产 前 
诊断 。 

无 特效 治疗 方法 。 屎 毒 症 时 除 维持 透析 ,可 考虑 行 肾 
移植 ,但 是 部 分 芬兰 型 肾病 产生 抗 nephrin 的 抗体 后 仍 存 
在 复发 可 能 ,有 研究 表明 对 这 些 患 儿 进行 血浆 置换 可 取得 
显著 的 疗效 。 


第 六 节 ” 镰 状 细胞 性 肾病 


贸 状 红细胞 病 (sickle cell disease, SCD) 是 常 染色 体 隐 
性 遗传 性 疾病 。 黑 色 人 种 多 见 。 该 病因 B 珠 蛋白 第 6 位 谷 
氨 酸 被 顷 氨 酸 蔡 代 引起 。 存 在 纯 合子 和 杂 合 子 两 种 状态 。 
纯 合 子 是 指 从 父母 双方 得 到 两 个 相同 的 异常 血红 蛋白 基 
因 , 而 杂 合 子 是 指 从 父母 一 方 得 到 异常 的 血红 蛋白 基因 。 
结构 变异 的 血红 蛋白 聚合 能 力 增强 ,降低 了 红细胞 的 柔韧 
性 而 使 其 呈 灸 形 。 因 镰 状 红细胞 通过 肾脏 循环 时 易 发 生 血 
流 淤 滞 , 使 肾脏 微 循 环 阻 塞 , 故 灸 状 细胞 性 肾病 (sickle cell 
nephropathy) 是 贸 状 细胞 病 , 尤 其 是 纯 合 镰 状 细胞 贫血 患 
者 最 常见 的 并 发 症 。 








【发 病 机 制 】 

杀 状 细胞 性 肾病 的 发 病 机 制 主要 为 :肾脏 凡 质 和 乳 
头 部 相对 缺 气 ,渗透 压 高 和 血 流 缓慢 ,易于 形成 微 血 栓 导致 
近 航 肾 小 球 直 小 血管 和 艇 祥 的 摸 伤 和 数目 的 减少 .导致 籽 
胜 浓缩 功能 障碍 和 肾 乳 头 坏死 ;@ 峭 胜 藤 质 缺 血 刺激 前 列 
腺 素 的 分 泌 增 加 ,导致 峭 脏 血 流量 和 肾 小 球 滤 过 率 的 增加 ; 
@ 长 期 必 小 球 高 滤 过 将 致 内 小 球 肥大 、 肾 小 球 功能 损伤 和 
局 灶 节 段 性 肾 小 球 硬化 的 形成 。 


【病理 】 

最 常见 的 病理 类 型 有 四 种 , 按 比例 高 低 依次 为 局 灶 节 
段 性 肾 小 球 硬化 . 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 、 血 栓 性 微血管 病 及 
特 发 性 镶 状 细胞 性 肾病 。 前 三 种 病理 表现 与 相应 原 发 病理 
表现 一 任 。 特 发 性 贸 状 细胞 性 肾病 光 镜 下 见 民 小 球 毛 细 血 
管 肿胀 ,免疫 荧光 检查 阴性 。 














【临床 表现 】 

肾脏 病变 表现 为 :@ 镜 下 血尿 ,可 有 肉眼 血尿 。 男 性 
常见 ,通常 为 单 侧 血 尿 ,80 妆 患者 来 自 左 肾 。 肾 乳头 坏死 

兴 常 见 的 原因 。@15% 一 40% 镶 状 红细胞 病 患 党 们 有 
蛋白 尿 , 年 龄 超过 40 岁 及 正常 血红 蛋白 数量 少 的 患者 发 
病 率 高 。 其 中 2/3 的 患者 将 逐渐 发 展 为 慢性 肾 功 能 不 全 。 
坊 让 少年 及 成 人 SCD 的 肾病 综合 征 的 发 生 率 为 20% 一 
40 上 。 - 旦 出 现 肾病 综合 征 闫 示 辟 衰竭 不 可 避免 。@D 多 












第 九 章 ”遗传 性 肾炎 


种 肾 小 管 功能 异常 。 包 括 肾脏 浓缩 功能 异常 和 酸 中 毒 。 
加 高 血压 发 生 率 低 , 记 尿道 感染 率 高 。@@ 和 急性 肾 衰竭 占 
镰 状 红细胞 性 贫血 住院 患者 的 10. 3 中 。 血 容量 不 足 、 心 
功能 衰竭 \ 模 纹 肌 溶 解 . 脓 毒 症 和 肾 毒 性 药物 损伤 以 及 由 
肾 乳 头 坏死 和 血块 引起 的 肾 后 性 杯 阻 是 其 主要 的 原 内 。 
加 该 病 进 展 快 、 预 后 差 , 肾 衰竭 发 生 率 达 5%% 一 10 兴 ,死亡 






示 尿 液 异 常 ,包括 低 比重 尿 、 焦 白 尿 .血尿 、 血 肌 了 栈 增 高 等 
对 有 和 蛋白 尿 或 肾 功能 损害 的 患者 可 行 肾 穿刺 并 根据 病理 进 
一 步 明确 , 仅 孤 立 性 血尿 的 患者 没有 肾 活检 指 征 。 


镰 状 细胞 病 目 前 尚 无 根治 方法 ,药物 如 羟基 腺 可 能 使 
镰 变 逆转 ,但 不 能 纠正 其 遗传 缺陷 。 输 血 及 干细胞 移植 治 
疗 可 在 一 定 程度 上 降低 血 黏 度 , 从 而 改善 微 循环 ,增加 血液 
灌注 ,提高 组 织 氧 供 , 减 轻 肾 损害 ,缓解 临床 证 状 。 对 伴 蛋 
白 尿 患者 应 用 血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 剂 或 血管 紧张 素 受 体 
阻 洁 剂 有 益 。 肾 衰竭 者 可 用 透析 治疗 。 


第 七 节 ”部 分 或 全 身 
脂肪 发 育 不 良 


部 分 或 全 身 脂肪 发 育 不 良 (partial or total lipodystro- 
phy) 又 称 Barrgue-Simons 综合 征 , 是 一 种 罕见 疾病 ,. 患 病 
率 约 为 1/10 万 。 可 分 为 先天 性 或 获得 性 两 类 .表现 为 对 称 
性 的 从 头面 部 逐渐 向 下 发 展 的 皮下 脂肪 丢失 。 


【发 病 机 制 】 

该 病 确切 的 病因 和 发病 机 制 不 明 。 多 数学 者 认为 先天 
性 脂肪 发 育 不 良 为 常 染色 体 隐形 旭 传 性 疾病 .可 能 与 编码 
1- 酰 基 甘 油 -3 磷酸 -酰基 转移 酶 的 基因 (aGPAT 及 编 倘 
Seipin 恒 白 的 基因 (BSCI2) 突 变 有 关 。 获 得 性 脂肪 发 言 不 
良 主 要 是 由 于 免疫 功能 类 乱 造 成 。 患 少 起 } 
上 呼吸 道 感 染 、 水 辣 、HBYV 等 前 张 感 ? E 有 皮 肌 
炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 硬 皮 病 、 搞 关 合 征 等 自身 免疫 性 
疾病 。 有 报道 约 有 74 贺 的 患者 存在 低 补体 C3 血 症 ,党 
有 血清 C3 致 肾炎 因子 (C3 nephritic factor.C3NeEy 的 出 
现 .但 其 他 补体 水 平 正 常 。C3NeF 通过 激活 补体 劳 路 途 
径 , 过 多 消耗 C3 而 导致 低 补 体 C3 血 症 , 评 形成 膜 攻 测 复 
合 物 (membrane attack complex. MAC) .MAC 在 细胞 膜 上 
形成 小 筷 , 使 水 分 子 自由 通过 胞 膜 . 敏 细胞 内 渗透 扩 隆 低 . 
细胞 溶解 ,但 其 导 致 该 病 特 定性 的 皮下 脂肪 丢失 的 具体 机 




























第 十 九 篇 
制 不 详 。 


泌尿 系统 疾病 


【临床 表现 】 
Barrgue-Simons 综合 征 多 于 儿童 期 或 青春 期 起 病 , 男 
女 患 病人 数 约 为 1 : 4。 该 病 具 有 特征 性 脂肪 丢失 方式 , 依 
面部 、 颂 部 ,上 上 肢 , 胸 部 、 腹 部 顺序 逐渐 向 下 发 展 , 且 皮 下 脂 
肪 减少 呈 两 侧 对 称 , 伴 有 下 肢 脂 肪 沉积 者 为 Laignel-Lavas- 
tine 型 .下 肢 正常 者 为 Weir-Mitchell 型 。 患 者 外 貌 特殊 : 
病变 区 域 明 显 消瘦 , 骨 性 结构 或 肌肉 轮廓 凸显 , 浅 表 静 脉 显 
露 ,与 非 病 变 区 形成 明显 差异 。 此 外 ,该 病 常 并 发 其 他 代谢 
异常 包括 糖 耐量 减低 、 胰 岛 索 抵 抗 ,糖尿 病 、 高 脂 血 症 ( 主 要 
为 高 甘油 三 酯 血 症 )、 脂 肪 肝 、 冠 状 动脉 粥 样 硬化 性 心脏 病 
等 , 且 严 重 程度 及 发 生 率 与 皮下 脂肪 丢失 程度 正 相 关 。 
Barrgue-Simons 综合 征 患 者 中 膜 增 生性 肾 小 球 肾炎 的 发 生 
率 约 为 22%, 与 低 补体 C3 有关, 病理 学 改变 包括 系 膜 细胞 
增生 、 系 膜 基质 增多 ,毛细 血管 壁 增 厚 ,部 分 患者 肾 功 能 进 
行 性 减退 至 终 末 期 肾病 。 





Barrgue-Simons 综合 征 的 诊断 主要 依赖 于 临床 体格 检 
查 ,CT、MRI.B 超 等 评价 脂肪 含量 .分 布 的 检查 不 是 必须 
的 。 诊 断 标 准 如 下 :中 必要 条 件 : 由 面部 、 颈 部 .上 肢 、 网 部 、 
腹部 逐渐 发 展 的 两 侧 对 称 的 皮下 脂肪 减少 。 人 @@ 次 要 标准 ， 
表现 :儿童 期 或 青春 期 起 病 , 伴 有 自身 免疫 性 疾病 ; 







b. E: 低 补体 C3 血 症 ,C3 致 肾炎 因子 阳性 ,蛋白 
尿 , 肾 肪 活检 示 膜 增生 性 闻 小 球 肾炎 ,经 皮 初 厚度 测量 、B 


趋 .CT、MRI 或 双 能 X 线 吸收 测量 法 证 实 的 特征 性 的 皮下 
脂肪 分 布 。 


Barrgue-Simons 综合 征 目 前 尚 无 有 效 治疗 方法 。 现 有 
治疗 手段 主要 包括 药物 及 手术 治疗 。 文 献 报道 胰岛 素 增 
敏 剂 对 部 分 患者 有 效 ， 唉 唑 烷 二 酮 类 药物 作用 于 过 氧化 
物 戎 体 增殖 物 激活 受 体 YX(PPAR7y) , 刺 激 脂肪 细胞 分 化 与 
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增殖 ,进而 可 能 达到 治疗 作用 并 改善 患者 的 糖 脂 代谢 。 
近年 来 ,国外 研究 较 多 的 是 瘦 索 在 治疗 全 身 性 脂肪 发 育 
不 良 中 的 作用 。 手 术 治 疗 的 目的 主要 为 改善 面部 外 观 ， 
已 尝试 许多 手术 方式 ,包括 脂肪 移植 .皮下 脂肪 细胞 注 
射 ,但 不 入 皮下 脂肪 往往 再 次 丢失 。 该 病 患者 的 预后 主 
要 取决 于 肾脏 损害 程度 .因此 监测 血压 、 和 蛋白 尿 ` 尼 功能 
指标 非常 重要 。 并 发 膜 增 生性 肾 小 球 肾炎 的 患者 可 应 用 
糖 皮质 激素 及 细胞 毒性 药物 治疗 , 终 末期 肾病 患者 可 行 
肾脏 替代 治疗 。 
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第 一 节 要 述 
泌尿 道 感染 (urinary tract infection,UTI) 是 由 各 种 病 
原 体 在 记 尿 系统 异常 繁殖 所 致 的 尿 路 急性 或 慢性 炎症 , 简 
称 尿 感 。 尿 感 是 常见 的 感染 性 疾病 ,其 发 病 率 和 年 龄 ,性 别 
密切 相关 ,女性 常见 , 约 50%% 的 妇女 在 其 一 生 中 曾 患 过 尿 
感 ,性 生活 活 牙 期 的 年 轻 女性 尿 感 的 发 生 率 高 ,膀胱 炎 发 生 
率 约 为 5 例 / 千 人 年 。 男 性 发 病 率 较 低 ,50 岁 以 下 的 健康 
男性 年 发 病 率 为 0. 5 一 0. 88 例 / 千 人 年 。 老 年 人 群发 病 率 
明显 上 升 ,长 期 卧床 的 老年 女性 和 男性 增高 至 53 兴 和 
37%, 留 辟 尿 管 相关 的 尿 感 是 最 常见 的 医院 内 获得 性 感染 。 


【病原 体 】 

95% 以 上 的 尿 感 由 单一 细菌 引起 ,最 常见 的 病原 体 为 
大 肠 埃 希 杆菌 , 占 90% 的 门诊 患者 和 50%% 住 院 患 者 .其 次 
是 腐生 性 葡萄 球菌 ,是 引起 女性 (尤其 年 轻 女性 ) 急 性 尿 感 
的 重要 原因 。 复 杂 性 尿 感 虽然 也 以 大 肠 埃 希 杆菌 最 为 多 
见 , 但 不 足 5% ,葡萄 球菌 属 、 克 雷 伯 杜 菌 属 、 假 单 胞 菌 届 、 

菌 属 和 肠 杆菌 属 的 细菌 明显 增多 , 旦 病原 体 多 对 抗 生 
索 耐 药 。 真 菌 感 染 ( 主 要 为 念珠 菌 属 ) 多 发 生 于 留置 导管 、 
糖尿 病 、 使 用 广 谱 抗生素 或 免疫 抑制 剂 的 患者 。 某 些 病毒 
感染 可 些 及 尿 路 ,临床 多 无 症状 ,但 腺 病毒 开 型 感染 可 引起 
学龄 期 儿童 出 血性 膀胱 炎 。 支 原 体感 染 少 见 , 但 能 引 
起 急性 尿道 综合 征 。 多 种 病原 体 混合 感染 仅见 于 长 期 放置 
导 屎 管 . 尿 道 异 物 (结石 或 肿瘤 )、 尿 注 留 伴 反复 器 械 俭 查 以 
太 尿 道 -阴道 ( 肠 道 ) 瘘 等 患者 。 近 年 来 , 随 着 抗生素 和 免疫 
抑制 剂 的 广泛 应 用 和 和 人口 老龄 化 , 尿 路 感染 病原 体 谱 发 生 
了 明显 变化 , 革 兰 阳性 (G” ) 葡 与 真菌 性 尿 感 的 发 病 率 增 
多 , 耐 药 甚至 附 多 药 病 原 体 也 呈现 明显 增加 趋势 。 





















【发 病 机 制 了 
(一 ) 感染 途径 
1 上 行 感染 ”是 指 病原 体 经 永 道 进入 膀胱 .输尿管 和 





第 十 章 ” 沁 尿道 感染 


尤 莉 陈 靖 


肾 盏 肾 洲 导致 的 感染 ,是 尿 感 最 常见 的 感染 途径 ,可 累及 单 
侧 或 双 侧 。 正 常人 前 尿道 .尿道 口 周围 及 女性 阴道 前 庭 都 
有 细菌 存在 ,但 一 般 不 引起 感染 。 尿 路 器 械 使 用 .性交 引起 
尿道 损伤 .排尿 终 末 时 后 尿道 尿 液 的 反 流 等 因素 有 可 能 导 
致 细菌 进入 膀胱 。 但 正常 膀胱 具有 清除 病原 体 的 功能 .是 
机 体 防 御 尿 感 的 重要 场所 ,其 机 制 包 括 :@ 不 断 排 尿 清 除 绝 
大 部 分 细菌 ;@ 尿 中 含有 抑 菌 因素 ,如 低 pH、 过 分 高 张 或 
低 张 .高 浓度 尿素 和 有 机 酸 、 溶 菌 酶 等 ;@ 膀 胱 茜 膜 分 泌 杀 
菌 分 子 ; 田 膀胱 表面 黏 多 糖 . 尿 中 各 种 容 糖 和 糖 蛋白 、 
Tamm-Horsfall 蛋白 .分 记性 IEA 和 乳 铁 蛋白 等 均 能 有 效 
抑制 细菌 与 茜 膜 受 体 的 结合 , 阻 断 细菌 的 茜 附 作用 。 因 此 、 
只 有 当 防 卫 机 制 受 损 , 并 出 现 诱发 因素 时 才 可 能 发 生 尿 感 . 

各 种 原因 引起 的 膀胱 -输尿管 反 流 (vesicoureteral 
reflux,VUR)7 和 肾 内 反 流 是 致 病菌 进一步 上 行 引 起 肾脏 炎 
症 以 及 肾 孟 肾炎 的 重要 病理 基础 。 下 常 成 人 输尿管 未 端 质 
入 膀胱 辟 肌 肉 组 织 中 形成 膀胱 -输尿管 洲 , 当 排 隶 时 膀胱 肌 
肉 收 缩 可 压迫 输尿管 ,防止 尿 液 反 流 。 在 婴 幼 儿 中 .胚胎 发 
育 异常 是 导致 原 发 性 VUR 的 主要 原 央 。 在 成 人 . 疹 柱 损 
伤 以 及 膀胱 肿瘤 、 前 列 腺 肥大 、 尿 道 结石 患者 都 可 出 现 不 同 
程度 的 VUR,VUR 可 导致 病原 菌 上 行 上 大 凤 柚 ,而 时 
内 反 流 则 是 将 感染 自 肖 盏 扩散 至 籽 皮 质 的 ; 

此 外 ,肾脏 艇 质 由 于 血 供 较 少 ` 氧 分 压 偏 低 . 加 上 上 高 渗 
和 和 氮 浓度 过 高 ,可 影响 巨 哄 细胞 的 移动 和 活性 , 抽 制 补体 激 
活 . 从 而 损伤 免疫 防御 机 制 , 使 病原 体 易于 生长 繁殖 。 

2. 血行 感染 仅 占 泌 尿道 感染 的 3% 以 下 。 肾 胜 血 流 
引 占 心 捧 世 的 20% 一 25% ,因此 血液 中 病原 体 很 容易 到 这 
肾脏 ,然而 仅 某 些 病 原 体 具有 禾 病 性 ,主要 是 金黄 色 和 艾 萄 球 
菌 、 沙 门 菌 届 \ 绿 脓 杆 菌 和 念珠 菌 届 。 正 常 虹 脏 能 抵御 血 源 
性 大 万 杆菌 等 尿 感 常见 至 病菌 的 侵袭 ,但 是 当 肾 脏 结 构 或 
功能 受 损 时 .如 尿 路 梗阻 辣 六 或 时 小 管内 药物 沉积 引起 好 
内 杆 阻 血管 异常 ( 肾 血 管 收缩 高 血压 等 )、 印 缺 环 ,多 忠 
必 糖尿病、 应 用 止痛 药 、 肾 胜 损 伤 等 , 则 易 感 福 明显 增加 

(二 ) 易 感 因素 

1. 尿 路 梗阻 ”各 种 原因 引起 的 泌尿 道 梗阻. 如 如 及 给 

















































第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


尿 管 结石 ,尿道 狭窄 .泌尿 道 肿瘤 ,前 列 腺 肥大 等 均 可 引起 


二 六 炎 . 输 尿 管 炎 ) 和 下 尿 路 感染 (膀胱 炎 、 尿 道 炎 ) ;根据 临 





累 液 湾 留 ,使 细菌 容易 繁殖 而 产生 感染 ;妊娠 子宫 压迫 箱 尿 
管 , 情 下 垂 或 肾 务 积 水 等 均 可 使 尿 液 排泄 不 畅 而 患 本 病 。 

2. 泌尿 系统 畸形 或 功能 异常 ”如 肾 发 育 不 全 、 多 齐 
肾 、 海 绵 芭 、 铁 蹄 肾 、 双 肾 和 震 或 双 输 尿 管 畸 形 及 巨大 输尿管 
等 , 均 易 使 局 部 组 织 对 细菌 抵抗 力 降低 ;神经 源 性 膀胱 的 排 
尿 功能 失常 导致 尿 浇 留 和 细菌 感染 。 

3. 留置 尿 管 及 器 械 检查 ”留置 尿 管 ,膀胱 镜 检 查 、 洲 
尿道 手术 均 可 引起 局 部 黏膜 损伤 ,并 把 前 尿道 的 致 病菌 带 
中 入 膀胱 或 上 尿 路 而 致 感染 。 据 统计 ,一 次 导 尿 后 持续 性 菌 
尿 的 发 生 率 为 1%% 一 2 中 ;留置 尿 管 4 天 以 上 , 则 持续 性 菌 
尿 的 发 达 90% 以 上 ,并 有 致 严重 肾 盏 肾炎 和 革 兰 阴 
性 败血症 的 危险 。 

4. 女性 尿 路 解剖 生理 特点 ”女性 尿道 口 与 肛门 接近 ， 
尿道 长 度 较 男性 短 , 仅 3~5cm, 且 直 而 宽 ,尿道 括 约 肌 作用 
较 弱 , 故 细菌 易 沿 尿道 口上 升 至 膀胱 。 尿 道 周围 的 局 部 刺 
激 ( 如 月 经 期 ) ,妇科 疾病 (明道 炎 、 宫 颈 炎 等 )、 性 激素 变化 
(妊娠 期 ,产后 及 性 生活 时 ) 等 均 可 导致 阴道 ,尿道 黏膜 改变 
而 利于 致 病菌 入 侵 。 且 男性 分 泌 的 前 列 腺 液 具有 抗菌 作 
用 。 故 成 年 女性 尿 感 的 发 生 率 高 于 男性 8 一 10 倍 。 

5. 机 体 抵抗 力 减弱 ”高龄 及 全 身 疾 病 如 糖尿 病 、 高 血 
扩 , 慢 性 必 脏 疾病 ,慢性 股海 .长 期 使 用 肾上腺 皮质 激素 等 
使 机 体 抵抗 力 下 降 , 尿 路 感染 的 发 生 率 较 高 。 

(三 ) 免疫 反应 ”在 尿 路 感染 ,尤其 是 肾 直 肾炎 的 发 病 
过 程 中 , 届 体 可 针对 病原 体 抗原 产生 获得 性 免疫 反应 ,如 血 
中 1gG、IgM 明显 升 高 , 尿 中 出 现 大 世 分 泌 型 IgA, 捅 间 质 
和 理 噶 下 了 T 细 胞 浸润 等 。 然 而 这 些 特 异性 反应 在 尿 感 中 
的 确切 作用 至 今 未 明 ,它们 一 方面 有 利于 清除 细菌 , 另 一 方 
面 也 可 能 导 敏 组 织 损伤 进行 性 加 重 。 自 身 免疫 反应 在 肾 息 
肾炎 中 的 作用 处 于 推测 阶段 。 

慢性 内 流 肾炎 时 肾脏 病变 不 断 进展 的 机 制 尚未 明了 ，。 
其 疹 胜 组 织 中 大 量 单 核 细胞 浸润 是 否 提示 自身 免疫 反应 的 
存在 ,日 前 尚 兆 定 论 。 近 来 有 观点 认为 , 稍 盏 肾炎 急性 期 化 
脓 性 病变 是 巴 示 肾脏 缩小 和 慢性 瘦 痕 形 成 的 最 重要 因素 ， 
知 末 急 性 期 化 脓 被 有 效 抑制 后 ,持续 性 经 度 感染 并 不 会 导 
点 性 炎 , 各 种 免疫 反应 似乎 不 起 关键 作用 。 


〖 临 床 表现 】 

冻 路 感染 的 临 
典型 的 恨 路 弄 
些 钙 状 常常 







































表现 多 种 多 样 , 以 尿 路 刺激 症状 多 见 ， 
: 状 包括 尿频 、 尿 急 、 尿 痛 和 排尿 内 难 ,这 
f。 尿频 指 排尿 次 数 增加 ， 正常 人 平均 排尿 
下 次 居 和 0-2 次 / 谷 。 尿 急 是 指 -有 屎 意 即 要 排尿 ， 
各 沉 出 岗 尿 失 繁 。 尿 痛 是 由 于 排 哨 时 病 损 部 位 受 币 激 而 产 
个 疾 痢 或 娆 灼 感 。 不 同 种 类 尺 感 临床 表现 上 有 所 差别 .一 
些 最 者 可 以 没有 壬 型 良 路 币 激 症状 。 

(一 ) 分 类 ”永盛 根据 感染 部 位 可 分 为 上 尿 路 感染 (好 


A 








床 有 无 症状 可 分 为 有 症状 尿 感 和 无 症状 尿 感 ;根据 有 无 尿 
路 异常 (如 梗阻 .结石 .畸形 ,膀胱 输尿管 反 流 等 ) 又 分 为 复 
杂 性 尿 感 和 非 复杂 性 尿 感 。 

(二 ) 不 同类 型 尿 路 感染 的 临床 表现 

1. 急性 单纯 性 膀胱 炎 常见 于 健康 年 轻 女 性 ,临床 主 
要 表现 为 典型 的 尿 路 刺激 症状 入 耻骨 上 疼痛 ,一 和 股 无 明显 
的 全 身 感染 症状 。 

2, 反复 发 作 性 膀胱 炎 ”膀胱 炎 反 复发 作 主 要 源 于 重 
新 感染 ,少数 为 复发 。 重 ; i 感染 是 抗 感染 治疗 后 细菌 消失 ， 
停止 治疗 后 由 不 同 的 致 病菌 重 新 引起 的 感 数 j 
6 周 或 在 细 菌 学 检查 和 尿 液 检查 持续 正常 3 周 后 发 生 的 再 
次 感染 ,支持 重新 感染 。 复发 是 指 治疗 后 细菌 消失 ,但 停 药 
后 6 周 内 复发 , 致 病菌 与 前 次 相同 。 

3. 急性 单纯 性 肾 盏 肾炎 可 出 现 明显 的 全 身 感染 症 
状 ,表现 为 寒战 .发热 ,可 伴 ER、 呕吐 ,体温 多 在 38 一 
39C ,甚至 高 达 40 C , 伴 或 不 伴 腰痛 、 尿 路 刺激 症状 。 可 以 
合并 菌 血 症 ,但 很 少 出 现 革 兰 阴性 慎 获 脓 毒 证 。 体检 可 以 
发 现 肋 消 角 区 或 季 肋 点 压痛 和 和 肾 区 邑 击 痛 。 

4 复杂 性 尿 感 ”可 表现 为 无 症状 菌 尿 、 膀 胱 炎 、 崩 下 
肾炎 。 主要 见于 泌尿 系统 解剖 和 (或 ?结构 异常 \ 基 础 上 峭 胜 
病变 和 全 身 性 病变 导致 机 体 抵抗 力 降低 的 个 体 ,容易 出 现 
耐 药 菌株 的 感染 。 

5. 无 症状 尿 感 串 者 无 任何 尿 路 感染 症状 ,排除 尿 液 
污染 后 ,连续 2 次 清洁 中 自 尿 培养 的 细菌 区 洲 计 数 均 宇 103 
CFU/ml 而 二 10;CFU/ml, 且 为 相同 菌株 。 致 病菌 多 为 大 
肠 埃 希 杆菌, 主要 见于 糖尿 病 ` 孕 妇 、 老年 患者 、 肾 移植 受 
者 .留置 尿 管 者 。 
































【辅助 检查 】 

(一 ) 尿 液 检 查 

1. 尿 沉渣 镜 检 ” 尿 液 外 观 一 般 混 ; 半 腐 败 味 ,10 党 一 
的 患者 会 出 现 镜 下 血尿 ,页 全 出 现 肉 腿 血 屎 ， 
定量 检查 一 般 正 常 。 上 腔 尿 即 尿 和 白细胞 增多 、 
液 白 细胞 三 10 个 /mm 或 离心 尿 液 白细胞 宇 













未 赢 必 、 
om 放 视 是 ( 主 5/HP)。 测 定 白 细胞 琵 酶 活性 可 反映 尿 
液 中 白细胞 的 数量 ; 当 白 细胞 超过 10 个 /mm 时 呈 阳 性 反 
应 ,其 敏感 性 和 特异 性 分 别 为 75 距 一 96 中 和 94% 一 98%。 
另外 . 亚 硝酸 丰 是 试纸 法 第 检 尿 路 感染 的 特异 性 指 标 之 一 
; 4 有 硝 







梭 盐 还 原 酶 ， 
试纸 的 重 氮 盐 反应 ,使 试纸 变色 .从 而 反映 有 盛 革 苦 阴 性 杆 
菌 感 染 . 具 有 一 定 的 特异 性 ,但 敏感 性 咯 低 . 仪 如 加 左右 。 

2. 病原 体检 查 “ 呈 清洁 中 段 灰 培养 
类 消 落 计数 三 10 CFU ml 称 为 有 意义 的 瑚 尿 , 如 
= 状 . 则 要 求 连续 2 次 培养 菌落 计数 均 关 10” 









CFU/ml, 且 2 次 菌株 相同 。 临 床上 部 分 尿 感 患者 ,菌落 计 
数 可 以 过 10; CFU/ml, 可 能 与 里 期 抗 感染 治疗 等 因素 有 
;> @ 腾 胱 穿刺 尿 细菌 培养 :是 诊断 尿 路 感染 最 准确 的 方 
法 ,符合 率 为 100%。 穿 刺 点 在 耻骨 联合 上 lem 处 ,常规 消 
毒 局 部 麻醉 后 ,穿刺 针 在 穿刺 点 垂直 刺 人 ,抽取 尿 20 一 
30ml 送 培养 。 由 于 抗生素 的 广泛 应 用 ,导致 耐 药 菌株 的 大 
量 出现, 因此 , 屎 液 培养 的 同时 ,应 常规 进行 细菌 药物 敏感 
试验 以 指导 用 药 。 

(二 ) 尿 路 感染 的 定位 诊断 检查 ” 尿 酶 [如 乳酸 脱氧 
酶 .8- 葡 萄 糖 醛 酸 酶 、N- 乙 酰 -B- 氮 基 葡萄 糖苷 酶 (NAG 酶 ) 
等 ] 测 定 ,肾脏 浓缩 功能 及 抗体 包 讲 细 茵 的 检测 .膀胱 冲洗 
et 

(三 ) 影像 学 检查 ”复杂 性 尿 感 ,尤其 临床 怀疑 存在 泌 
ibm :检查 ,根据 不 同情 况 选 
用 B 超 , 稻 脉 肾 笛 造影 .逆行 造影 .CT、 磁 共振 或 放射 性 核 
素 肾 显 像 等 。 


2011 年 6 月 美国 CDC 更 新 调整 了 尿 路 感染 的 诊断 标 
准 ,新 标准 详细 区 分 了 采集 标本 时 留置 有 了 尿 管 .采集 标本 
48 小 时 内 拨 除 尿 管 和 48 小 时 内 未 留置 尿 管 3 种 情形 , 取 
消 了 无 i 尿 症 这 一 诊断 类 型 ,取而代之 为 无 症状 性 尿 
感 ,并 将 继 发 于 血行 感染 作为 诊断 无 症状 性 尿 感 的 必要 条 
件 之 一 。 

新 版 诊断 标准 如 下 : 

(一 ) 有 症状 的 尿 感 (symptomatic urinary tract infection， 
SUTI) 需 至 少 满足 下 列 标准 之 一 ， 

1. 在 采集 尿 液 标本 时 患者 尚 留置 尿 管 或 采集 标本 前 
48 小 时 患者 拔除 了 碌 管 ,具备 下 列 症状 或 体征 之 一 ,无 其 
他 原因 可 以 解释 ;发热 (二 38C)、 幅 骨 上 压痛 、 肋 关 角 疼痛 
压痛 ; 量 一 次 尿 培养 的 菌落 计数 宇 10; CFU/ml, 培养 出 的 
微生物 不 多 于 2 种 。 如 屎 培养 菌落 计数 不 能 满足 上 述 标 
淮 , 则 尿 液 分 析 结 果 至 少 满足 以 下 1 项 :他 白细胞 酯 酶 和 

(或 ) 亚 硝酸 堆 试 纸 阳性 。@ 胀 隶 。@ 未 离心 的 新 鲜 尿 液 在 
蕴 兰 染色 检查 中 发 现 微 生物 ; 且 一 次 尿 培 养 的 菌落 计数 宇 
1 而 过 10; CEU/ml, 培 养 出 的 微生物 不 多 于 2 种。 

2. 在 采集 标本 时 及 之 前 48 小 时 内 患者 均 未 有 留置 尿 
;具备 下 列 症状 或 体征 之 一 ,无 其 他 原因 可 以 解释 :年 龄 
中 者 发 热 ( 二 38C)、 尿 频 、 尿 急 ,排尿 困难 ,耻骨 
上 不 痛 、 肋 消 角 疼 痛 / 压 痛 ; 且 一 次 尿 培养 的 菌落 计数 宇 10 
CPU/ml. 培 养 出 的 微生物 不 多 于 2 种 。 如 尿 培养 菌落 计 
数 不 能 满足 上 述 标准 , 则 尿 液 分 析 结果 至 少 满足 以 下 1 项 ， 
人 D 自 细胞 酷 酶 和 (或 ) 亚 俏 酸 盐 试 纸 阳 性 。@ 加 彩 尿 。@ 末 离 
心 的 新 鲜 尿 液 在 革 兰 染色 检查 中 发 现 微生物 ; 且 一 次 尿 培 
莽 的 落落 计数 宇 10* 而 过 10°CFU/ml, 培 养 出 的 微生物 不 多 

于 2 种 。 
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3. 二] 岁 的 患者 不 管 是 否 留置 尿 管 :具有 发 热 (二 38C)、 
体温 过 低 ( 二 37C)、 呼 吸 暂停 、 pg 小 便 困 难 \ 倦 贸 或 
呕吐 中 任 一 项 而 没有 其 他 原因 可 以 解释 , 且 尿 液 培 养 阳 性 
之 10* CFU/ml, 培 养 出 的 微生物 不 多 于 2 种 。 如 尿 培养 菌 
落 计数 不 能 满足 上 述 标准 , 则 尿 液 分 析 结 果 至 少 满足 以 下 
1 项 :@ 白 细胞 酯 酶 和 (或 ) 亚 硝酸 盐 试 纸 阳 性 。@@ 脓 尿 。 
@ 未 离心 的 新 鲜 尿 液 在 革 兰 染色 检查 中 发 现 微生物 ; 且 一 - 
次 尿 培 养 的 菌落 计数 宇 10: 而 二 10; CFU/ml. 培 养 出 的 微 生 
物 不 多 于 2 种 。 

(二 ) 无 症状 性 尿 感 (asymptomatic bacteremic urinary 
tract infection, ABUTI) ”患者 不 论 是 否 留 壮 尿 管 ,缺乏 尿 感 
的 症状 或 体征 ; 且 一 次 尿 培养 出 的 菌落 计数 宇 107 CFU/'ml 
而 之 10 CFU/ml, 培 养 出 的 微生物 不 多 于 2 种 尿 路 病原 菌 
(包括 : 革 兰 阴性 杆菌 . 萄 萄 球菌 居 、 醇 母 菌 .8 溶血 链球 菌 、 
肠 球 菌 属 .阴道 加 德 纳 菌 、. 尿 气球 菌 、. 棒 状 杆菌 ( 屎 素 酶 阳 
性 ); 且 一 次 血 培 养 阳性 ,培养 出 与 尿 培养 相同 的 尿 路 病原 
菌 ,如 果 培 养 出 的 病原 菌 为 常见 共生 菌 则 需 2 次 血 培 养 
阳性 。 

(三 ) 其 他 泌尿 道 感 染 ( 肾 、 输 尿 管 .膀胱 .尿道 .腹膜 后 
周围 组 织 或 肾 周 腔 隙 ) ”符合 下 列 标准 之 一 ; 

1. 从 患者 受 侵 部 位 体液 ( 非 尿 液 ) 或 组 织 培养 中 分 离 

2. 在 直接 检查 、 外 科 手 术 或 组 织 病理 学 检查 中 发 现 腔 
Was 

3. 患者 有 下 列 症状 或 体征 中 的 2 项 或 以 上 .没有 其 他 

已 知 原因 :发 热 ( 二 38C)， 提交 吕 书 位 局 部 疼痛 或 压痛 .并 上 且 

至 少 符合 如 下 之 一 :@ 受 记 物 ;加 从 血 中 培 
养 出 的 病原 菌 与 疑似 感染 部 位 一 致 ;@ 放 射 学 的 感染 
例如 超声 .CT、MRI eis 核 素 扫 描 ( 销 、 锝 ) 异 常 。 

4. 三 1 岁 的 患 省 ,至少 符 合 下 列 症状 或 体征 中 的 1 项 、 
没有 其 他 已 知 的 原 a 38C) 、 体 温 过 低 C<37C)、 
呼吸 暂停 ,心跳 \ 小 使 困难 、 倦 仍 或 叹 星 : 且 硅 少 符合 如 
下 之 一 :加 受 侵 部 位 有 月 性 分 泌 物 ;四 从 拥 中 培养 出 的 首 诛 
菌 与 疑似 感染 部 位 一 致 :号 放射 应 据 ; 避 腹 床 医师 
诊断 的 肾 、 输 尿 管 、 膀 胱 、 永 道 、 朗 膜 后 周转 组 织 或 肉 周 腔 附 
感染 ;加 临床 医师 开始 适当 的 肾 、 输 屎 乱 及、 尿道 、. 腹 蜡 
后 周围 组 织 或 肾 周 腔 隙 感 









































【鉴别 诊断 】 
1. 全 身 感染 性 疾病 ”上 尿 路 感 
易 误诊 为 流行 性 并 疾 、 忌 霉 
注意 有 无 尿 巾 刺激 征 . 以 及 时 区 则 压 阐 、 ey 
查 等 可 以 鉴别 。 
2. 肾 乳 头 坏死 ”半数 以 上 的 浓 乳 3 
病 患 背 . 多 继 发 于 尿 路 感染 .也 可 见 了 ] i 担 注 
及 尿 路 梗阻 省 。 肾 和 乳头 对 缺 自 第 感 . 泊 情 小 动脉 而 流 







浴 的 全 身 征 bm 
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缺 血 到 一 定 程度 , 则 发 生 肾 乳头 坏死 。 临 床 表现 与 典型 的 
肾 去 峭 炎 相似 ,但 坏死 组 织 脱 沙 从 尿 中 排出 可 引起 消 绞 痛 、 
肾 功 能 不 全 甚至 肾 衰 竟 , 梗 阻 也 可 引起 严重 的 月 毒 症 。 逆 
行 肾 击 造影 可 见 肾 乳头 不 规则 、 展 备 ( 肾 六 ) 扩 张 和 造 影 剂 
侵入 肾 实 质 围绕 肾 乳 头 形成 月 牙 形 的 “环形 征 ”。 

3. 急性 尿道 综合 征 ”也 称 无 菌 性 尿频 排尿 不 适 综合 
征 , 有 时 与 下 尿 路 感染 的 临床 症状 相似 ,但 前 者 尿 沉渣 镜 检 
正常 , 尿 细菌 检查 阴性 。 急 性 尿道 综合 征 约 占 尿 路 刺激 征 
的 30 站 ,病因 不 明 ,可 能 与 局 部 刺激 ,性 生活 导致 的 创伤 、 











中 外 用 避孕 药 的 使 用 有 关 , 部 分 患者 可 能 与 焦虑 性 神经 官能 


| 证 有 关 。 


治疗 】 
尿 路 感染 治疗 的 目的 在 于 缓解 症状 ,清除 潜在 感染 源 、 
预防 和 治疗 全 身 脓 毒 血 症 、 预 防 并 发 症 。 治 疗 应 根据 细菌 
培养 及 药 敏 结 果 选 择 抗生素 , 且 应 选择 肾 毒 性 小 ` 不 恨 反 应 
少 、. 尿 液 内 有 较 高 药物 浓度 的 抗生素 。 还 应 根据 病变 的 部 
位 、 病 情 的 严重 程度 及 是 香 存 在 复杂 因素 而 合理 用 药 和 确 
定 疗 程 。 病 情 严 重 者 应 联合 用 药 。 近 年 米 , 由 于 广 谱 抗 生 
烷 的 广泛 应 用 ,使 得 产 气 蔷 膜 杆菌 / 梭 状 芽 胞 杆菌 / 破 伤 风 
杆菌 所 致 的 难 治 性 腹泻 越 来 越 多 见 ,而 以 往 首选 的 药物 如 
甲 氧 鞋 啶 、 氟 唆 诺 酮 类 的 耐 药 性 昌 渐 增多 , 非 复杂 性 尿 感 的 
抗生素 应 用 开始 倾向 于 罕 谱 类 药物 。 罕 谱 类 抗生素 的 应 用 
有 赖 于 正确 的 诊断 及 细菌 培养 各 药 敏 结果 ,也 和 地 方 性 细 
菌 耐 药 监测 结果 及 药物 的 可 及 性 密切 相关 。 药 物 疗 效 的 判 
断 标准 为 :中 有 效 :治疗 后 复查 尿 沉 渣 镜 检 与 细菌 学 检查 阴 
性 ;@ 治 您 :抗生素 疗程 结束 后 , 尿 沉 漆 镜 检 与 细菌 学 检查 
阴性 ,在 停止 抗菌 药 后 2 周 .4 周 和 6 向 追踪 复查 尿 细菌 学 
恰 查 仍 为 阴性 ;@ 失 败 : 在 治疗 后 仍 持续 有 菌 尿 。 





一 [WD = 有 及 4 
一 1 骨 更 肾炎 
凤 直 肾炎 (pyelonebhritis) 是 指 肾脏 及 肾 熏 的 炎症 ,大 
都 由 细菌 感 娄 引起, 常 伴 有 下 尿 路 炎症 。 根 据 临 床 病程 及 
症状 , 肾 均 虹 炎 可 分 为 急性 及 慢性 帅 期 .慢性 肾 运 肾炎 是 导 
敏 民 性 痛 功能 不 全 的 重要 原因 。 





【临床 表现 】 
(一 ) 急性 凤 孟 肾炎 本 病 可 发 牛 于 各 种 年 龄 ,以 育龄 
妇女 坡 多 见 。 起 病 急 又 ,主要 有 下 州 症状 : 

1. 一 般 症 状 :体温 多 在 38~-39C 之 间 , 其 
1 过 的 CC， 热天 不 一 , 一役 旦 怨 张 型 ,也 可 出 现 间 点 型 
站 、 全 身 酸痛 、 热 退 时 大 证 等 ， 

是 者 有 豚 病 , 乡 为 印 









2. 泌尿 系 症状 
个 少数 有 腹部 绞 判 , 沿 输 尿 管 向 膀胱 方向 放射 。 体 检 





或 酸痛 ,程度 
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计 在 上 上 输 尿 和 


22410) 


( 腰 大 肌 外 缘 与 第 12 肋 交叉 点 ) 有 压痛 , 肾 区 吨 痛 阳性 。 患 
者 常 有 尿频 、 尿 急 、 尿 痛 等 尿 路 刺激 症状 ,在 上 行 性 感染 时 ， 
可 先 于 全 身 症状 出 现 。 儿 童 患者 的 洲 灰 系 症状 常 不 明显 ， 
起 病 时 除 高 热 等 全 身 症 状 外 , 常 有 惊厥 , 抽 描 发 作 。 

3. 胃 肠 道 症状 ， 可 有 食欲 缺乏 、 恶 心 \ 哎 吐 ,个 别 患者 
出 现 中 上 腹 或 全 上 腹 疼 痛 。 

(二 ) 慢性 肾 香 肾炎 以 往 将 病程 超过 半年 或 1 年 者 
称 为 慢性 肾 备 肾炎 ,现在 认为 肾 备 肾 荔 有 闻 痕 形成 \ 变 形 、 
积 水 , 肾 脏 外 形 不 光滑 ,或 两 肾 大 小 不 等 才 称 慢性 悄 重 肾 
炎 。 慢 性 肾 重 肾炎 是 由 于 反复 尿 路 感染 造成 的 慢性 小 管 间 
质 疾病 的 病因 之 一 , 患 少 常 存在 慢性 梗阻 性 肾 结石 或 膀胱 
输尿管 反 流 。 其 临床 表现 较为 复杂 ,有 时 仅 表现 为 无 症状 
性 菌 尿 。 半数 以 上 患者 有 急性 肾 香 肾炎 既往 史 ,其 后 出 现 
乏力 .低热 .厌食 及 腰酸 膜 痛 等 症状 ， 并 化 有 尿 路 刺激 征 , 但 
症状 较 急性 期 轻 。 患 者 可 有 籽 小 管 功能 损害 ,如 尿 浓缩 功 
能 减退 、 夜 尿 增多 及 肾 小 管 性 酸 中 毒 等 。 慢性 肾 重 肾炎 容 
易 反复 发 作 , 且 病 变 逐 渐进 展 ， 至 晚期 则 出 现 慢性 肾 诬 竭 
〈 氨 质 血 症 其 至 尿毒 症 )。 慢性 肾 盐 肾炎 也 是 产生 肾 性 高 血 
压 的 重要 原因 ,这 可 能 与 患者 高 肾 素 血 症 、 缩 血管 物质 异常 
作用 、 血 管 硬化 狭窄 等 有 关 。 少数 患者 切除 一 侧 病 肾 后 ,高 
血压 得 以 改善 。 








【辅助 检查 】 
急性 期 可 有 急性 
粒 细胞 直 分 比 增 疝 等 - 

1. 尿 沉 渣 镜 检 表现 为 脓 尿 ,白细胞 卓 酶 试验 旦 阳性 
反应 ,还 可 发 现 白细胞 管 型 、 菌 尿 , 有 时 可 伴 显微镜 下 血尿 
或 肉眼 血尿 ,尤其 是 布 重 杆菌 、 奴 卡 杆菌 及 放 线 菌 (包括 结 
核 杆菌 ) 感 染 时 。 偶 见 微 旦 蛋白 尿 ,如 有 较 多 蛋白 尿 则 提示 
肾 小 球 受累 及 。 

2， 尿 细菌 学 检查 “95%% 以 上 由 革 兰 阴性 菌 引 起 ,在 性 
活路 妇女 可 出 现 腐生 性 葡萄 球菌 和 羔 肠 球 和 将 。 除 特殊 情况 
外 ; 尿 培 养 出 现 2 种 以 上 细菌 多 提示 标本 污染 。 以 往 认为 
清洁 中 段 尿 培养 菌落 计数 二 10 CFU/ml 有 临床 意义 ， 
一 10:CEU/ml 为 污染 所 致 。2011 年 6 月 美国 CDC 新 版 的 
尿 路 感染 诊断 标准 对 于 留置 尿 管 与 否 的 不 同 情况 作 了 明确 
的 定义 ( 详 见 本 章 第 一 全 "概述 ”) 。 

3. 尿 感 定位 检查 包括 侵袭 性 检查 和 非 侵 效 
双 侧 输尿管 导管 法 准 价 性 很 商 ， 但 必须 通过 膀 用 
穿刺 内 泌 到 碌 , 故 为 创伤 性 检查 而 不 常用 。 膀 胱 冲 洲 
便 易 行 ,临床 常用 , 且 准 确 度 大 于 90%。 其 体 方法 为 从 导 
尿 管 中 注 人 2%% 新 每 素 洲 液 40ml 使 膀 腾 灭 菌 ,再 以 裁 水 冲 
洗 . 然 后 收 焦 流 入 膀胱 内 的 尿 液 作 培 养 . 每 10 分 钟 取 尿 标 
本 工 次 ,连续 3 次。 如 为 膀胱 炎 , 缅 菌 培养 应 为 阴性 :如 为 
肾 笛 痛 炎 . 则 为 阳性 , 旦 获 落 数 依 次 上升 。 

目 侵 秦 性 检查 包括 灰 浓 缩 功 能 、 碌 酶 以 及 免疫 反应 检 


类 症 表 现 , 如 血 白细胞 数 升 高 和 中 性 
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测 。 急 慢性 肾 坦 肾炎 常 伴 肾 小 管 浓缩 功能 障碍 ,但 此 试验 
不 够 敏感 ,不 能 作为 常规 检查 。 部 分 肾 孟 肾炎 患者 尿 中 和 乳 
酸 脱氧 酶 或 N- 乙 酰 -B- 氨 基 葡 萄 糖苷 酶 (NAG) 可 升 高 ,但 
缺乏 特异 性 ,迄今 能 有 助 于 尿 感 定位 的 尿 酶 仍 在 研究 中 。 
近来 应 用 较 多 的 是 检测 尿 中 抗体 包 谈 细菌 ,来 自 肾 脏 的 细 
菌 有 抗体 包 诡 ,而 来 自 膀胱 的 细菌 无 抗体 包 误 , 因 此 可 用 于 
区 分 上 下 屎 路 感染 ,但 准确 性 仅 33%。 男 外 , 尿 B&- 微 球 蛋 
测定 也 有 助 于 鉴别 上 、 下 尿 路 感染 ,上 尿 路 感染 易 影响 肾 
小 管 对 小 分 子 焦 白 质 的 再 吸收 , 尿 B- 微 球 蛋 白 升 高 ,而 下 
尿 路 感染 尿 B- 微 球 蛋 白 不 会 升 高 。 有 文献 报道 血清 C 反 
应 蛋白 在 肾 协 肾炎 时 明显 增高 , 且 可 反映 治疗 效果 ,而 急性 
膀胱 炎 时 并 不 升 高 。 但 由 于 其 他 感染 时 C 反应 蛋白 也 能 
升 高 , 故 影响 了 该 试验 的 敏感 性 。 

4. X 线 检查 ”由 于 急性 泌尿 道 感染 本 身 容易 产生 膀 
上 胱 输尿管 反 流 , 故 竟 脉 或 逆行 晴 南 造影 宜 在 感染 消除 后 
4~8 周 进行 。 急 性 肾 孟 肾炎 以 及 无 并 发 症 的 复发 性 尿 感 
并 不 主张 常规 作 肾 南 造 影 。 对 慢性 或 久 治 不 僵 轧 者 , 视 需 
要 可 分 章 行 尿 路 平 片 ,静脉 肾 笛 造 影 ,逆行 肾 备 造影 及 排尿 
时 膀胱 输尿管 造影 ,以 检查 有 无 梗阻 . 结 右 、 输 尿 管 狭窄 或 
受 压 , 肯 下 垂 、 泌 尿 系 先天 性 畸形 以 及 膀胱 输尿管 反 流 现 
象 等 。 

5. 放射 性 核 素 肾 图 检查 ”可 了 和 解 分 悄 功 能 、 尿 路 梗 
阻 \ 膀 胱 输尿管 反 流 及 膀胱 残余 尿 情况 。 急 性 肾 孟 肾炎 的 
肾 图 特点 为 高 峰 后 移 , 分 刻 段 出 现 较 正 常 延 缓 0. 5 一 1.0 分 
钟 ,排泄 段 下 降 缓慢 ;慢性 肾 鼻 肾炎 分 沁 段 斜率 降低 , 峰 顶 
变 钝 或 增 宽 而 后 移 ,排泄 段 起 始 时 间 延 迟 , 呈 抛 物 线 状 。 但 
上 述 改变 并 无 明显 特异 性 。 

6. 超声 波 检查 ”是 目前 应 用 最 广泛 、 最 简便 的 方法 ， 
它 能 筛选 泌尿 道 发 育 不 全 、 先 天 性 畸 形 , 多 次 悄 、 肾 动脉 效 
窗 所 致 的 肾脏 大 小 不 匀 、 结 石 . 肾 芷 重度 积 水 . 肿 瘤 及 前 列 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

急性 籽 责 肾炎 一 般 有 典型 症状 和 尿 液 异 常 发 现 .诊断 
不 难 。 如 仪 有 高 热 而 尿 路 症状 不 明显 者 ,应 与 各 种 发 热 性 
疾病 相 鉴 别 。 腹 痛 、 腰 痛 明 显 者 要 与 胆 事 炎 、 阐 尾 炎 .盆腔 
炎 、 肾 周 脓肿 等 鉴别 ,一 役 经 多 次 尿 液 检 查 后 即 能 确诊 。 慢 
性 展 乱 肾炎 的 泌尿 道 症 状 不 明显 , 尿 常规 无 明显 改变 或 尿 
液 异 常 间歇 出 现 , 易 被 误诊 。 在 女性 , 凡 有 不 明 发 热 . 腰 酸 、 
乏力 .经 度 泌尿 道 症 状 者 均 应 考虑 本 病 的 可 能 性 , 须 反 复 检 
碍 屎 常规 及 培养 以 寻找 证 据 。 伴 高 血压 的 慢性 肾 鼻 肾炎 知 
与 原 发 性 高 血压 相 鉴 别 。 此 外 , 尚 需 与 下 列 疾病 鉴别 : 

1. 肾 结 核 ”泌尿 道 ,生殖 道 结核 常 辐 时 伴 发 ,是 最 常 
见 的 肺 外 结核 ,多 系 血行 性 感染 。 急 性 期 有 发 热 ( 低 热 )、 盗 
江 ,乏力 ,腰痛 ,尿频 ,` 尿 急 , 尿 痛 , 血 尿 等 症状 , 约 20% 病 例 
可 无 临床 表现 ,又 称 寂 静 型 尿 感 。 数 年 后 肾 实 质 人 破坏. 结核 














第 十 章 ”泌尿 道 感染 


的 肉芽 肿 干 酷 样 变 先 累及 艇 质 和 乳头 区 ,继而 乳头 坏死 , 肾 
重 肯 人 发 变 形 ,皮质 变 薄 , 偶 可 累及 肾 周围 组 织 。 肾 结核 后 期 
肾 功 能 受 损 ,膀胱 挛缩 。 肺 部 X 线 检查 ,前列腺 、 附 备 及 盆 
腔 结 核 的 检 出 有 助 于 此 病 的 诊断 。 尿 液 检查 可 有 血尿 ( 镜 
下 血尿 或 肉眼 血尿 ) 和 腑 尿 , 尿 结核 菌 培养 阳性 , 检 出 率 为 
90%% 以 上 。 聚 合 酶 链 反应 (PCR) 也 可 用 于 尿 结核 杆菌 的 检 
测 , 阳 性 率 高 达 95%% ,但 应 注意 假 阳 性 。 而 静脉 肾 鼻 造影 
仅 能 发 现 较 晚 期 的 病例 。 

2. 慢性 肾 小 球 肾炎 ”如 有 水 肿 .大 量 蛋白 尿 则 鉴别 不 _ 
难 。 肾 过 肾炎 的 尿 蛋 白 量 一 般 在 ] 一 2g/d 以 下 , 若 这 3g 则 ‖ 
多 属 肾 小 球 病变 。 但 本 病 与 隐匿 性 肾炎 较 难 鉴别 ,后 者 尿 
常规 中 有 较 多 红细胞 ,而 肾 鼻 肾 炎 则 以 白细胞 为 主 。 此 外 ， 
屎 培养 .长 期 观察 患者 有 无 低热 .尿频 等 症状 亦 有 助 了 
鉴别 。 

3. 前 列 腺 炎 50 岁 以 上 的 男性 因 有 前 列 腺 增生 、 肥 
大 、 放 置 导 屎 管 、 膀 胱 镜 检 等 易 得 此 病 。 急 性 前 列 腺 炎 除 四 
寒 发 热血 白细胞 总 数 升 高 外 ,可 有 腰 能 和 会 阴部 疼痛 以 及 
尿频 、 尿 痛 。 尿 液 检查 有 脓 细 胞 ,与 急性 膀胱 炎 易 相 混淆 。 
慢性 前 列 腺 炎 除 尿检 异常 外 临床 症状 多 不 明显 。 前 列 腺 按 
摩 得 到 的 前 列 腺 液 中 白细胞 数 10 个 /HP 及 前 列 腺 B 超 
有 助 于 鉴别 诊断 。 

















【治疗 】 

(一 ) 一 般 治 疗 ”应 鼓励 患者 多 饮水 , 勤 排尿 .以 降低 
通 质 渗透 压 , 提 高 机 体 存 噬 细 胞 的 功能 .并 冲洗 掉 膀 胱 内 的 
细菌 。 有 发 热 等 全 身 感染 症状 应 卧床 休息 。 可 服用 碳酸 氨 
钠 (lg,3 次 /日 ) 碱 化 尿 液 ,以 减轻 膀胱 刺激 症状 ,有 诱发 央 
素 者 应 加 以 治疗 ,如 肾 结 石 .输尿管 畸形 等 。 

(二 ) 抗 感染 治疗 ” 抗 感染 治疗 最 好 在 尿 细菌 培养 及 
药物 敏感 试验 指导 下 进行 。 

1. 急性 肾 重 肾炎 初 发 的 急性 肾 卫 肾炎 可 选用 复方 
磺胺 甲 晒 唑 (SMZ-TMP)2 片 ,每 日 2 次 ;或 诺 捧 
每 日 3 次 ;疗程 7~14 天。 治疗 72 小 时 后 需 根据 治疗 效果 
评估 是 否 续 用 。 感 染 严重 有 败血症 者 宜 静 脉 给 药 . 最 好 根 
据 尿 细菌 培养 结果 选用 敏感 药物 。 美 国 感染 性 外 会 推 
荐 气 唑 诺 酮 类 或 拨 基 糖苷 类 单 用 或 联 用 阿 莫 西林 或 超 广 谱 
头孢 菌 素 , 或 联 用 毛茶 西林 的 方案 。 真 菌 感染 可 用 病 康 唑 
0.2g; 每 日 3 次 ;或 握 康 唑 50mg. 每 日 2 次 治疗 。 

新 生 儿 、 婴 儿 和 5 岁 以 下 的 幼儿 患 急 性 肾 荔 肾炎 多 数 
伴 有 泌尿 道 畸 形 和 功能 障碍 , 故 不 易 根除 ,但 有 些 功 能 障 但 
如 膀胱 输尿管 反 流 可 随 年 龄 增长 而 消失 。 一 次 性 或 多 次 灰 
感 在 肾 组 织 中 可 形成 局 灶 性 妆 痕 ,甚至 影响 公 发 译 。 
来 主张 用 药 前 尽 可 能 先 做 中 段 尿 细菌 培养 、 
6 周 应 复查 尿 培 养 , 以 期 及 时 发 现 和 处 理 ， 

2. 慢性 肾 盏 肾炎 急性 发 妆 急 性 
反复 发 作者 应 通过 尿 细 若 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


复发 或 重新 感染 。 

复发 的 常见 原因 有 :@ 尿 路 解剖 或 功能 异常 :引起 尿 流 
不 畅 :可 通过 静脉 肾 笛 造 影 或 逆行 肾 备 造影 确诊 :如 有 明显 
解剖 异常 情况 存在 , 需 手 术 加 以 纠正 ;如 果 醒 阻 因素 难以 解 
除 , 则 根据 药 敏 选用 恰当 抗生素 治疗 6 周 。@ 抗 菌 药物 选 
用 不 当 或 剂量 和 疗程 不 足 , 常 易 复发 :可 按 药 敏 选 择 用 药 ， 
治疗 4 周 。@ 由 于 病变 部 位 疗 痕 形成 , 血 供 差 , 病 灶 内 抗菌 
药物 浓度 不 足 ; 可 试用 较 大 剂量 杀菌 类 型 抗生素 治疗 ,如 头 
孢 菌 素 、 氨 茶 西 林 、 羧 茶 西 林 、 奈 替 米 星 等 ,疗程 6 周 。 

1 年 内 如 尿 感 发 作 在 3 次 或 3 次 以 上 者 又 称 复发 性 灰 
感 ,可 考虑 长 程 低 剂 量 治疗 。 一 般 选 毒性 低 的 抗菌 药物 ,如 
复方 磺胺 甲 咀 唑 或 叶 喃 妥 因 每 晚 1 粒 , 服 用 1 年 或 更 长 , 约 
60%% 者 菌 尿 转 阴 。 男 性 因 前 列 腺 炎 引 起 复发 者 , 宜 同时 治 
疗 慢性 前 列 腺 炎 ,疗程 宜 长 达 3 个 月 ,必要 时 手术 切除 病变 
(增生 肿瘤) 的 前 列 腺 。 

妇女 的 尿 感 再 发 ,85% 是 重新 感染 ,可 按 首 次 发 作 的 治 
疗 方法 处 理 , 并 嘱 中 者 重视 尿 感 的 预防 。 同 时 应 全 面 检查 
有 无 易 感 因素 存在 ,予以 去 除 。 





【预防 】 

对 慢性 肾 孟 肾炎 患者 要 增强 体质 ,提高 机 体 的 防御 能 
力 。 消 除 各 种 诱发 因素 如 糖尿 病 , 怪 结石 及 尿 路 梗阻 等 。 
积极 寻找 并 去 除 炎 性 病灶 ,如 男性 的 前 列 腺 炎 ,女性 的 尿道 
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性 膀胱 炎 能 炎 存 在 性 胜 或 
前 列 腺 问题 


旁 腺 炎 ,阴道 炎 及 宫颈 炎 。 减少 不 必要 的 导 尿 及 泌尿 道 器 
械 操作 :如 必须 保留 导 尿 应 预防 性 应 用 抗菌 药物 。 女性 再 
发 与 性 生活 有 关 者 ,应 于 性 生活 后 即 排尿 ,并 内 服 1 剂 
SMZTMP。 怀 孕期 及 月 经 期 更 应 注意 外 阴 清 洁 。 更 年 期 
服用 尼 尔 肉 醇 1 一 2mg; 每 月 1 一 2 次 ,可 增强 局 部 抵抗 力 。 


膀 胱 炎 


膀胱 炎 (cystitis) 可 分 为 急性 膀胱 炎 和 频 发 性 膀胱 炎 
常 合并 肾 备 肾炎 或 前 列 腺 炎 。 急性 膀胱 炎 一 般 无 明显 全 身 
症状 , 常 表 现 为 尿频 、 尿 痛 、 尿 急 、 排 尿 困难 、 下 腹部 不 适 等 
尿 路 刺激 症状 。 尿 常 规 检查 可 见 脓 碌 血尿。 尿 培养 菌 尿 
阳性 。 频 发 性 膀胱 炎 也 可 分 为 复发 和 重新 感染 ,往往 是 有 
特殊 菌 感染 及 轻 度 混合 性 感染 或 有 易 感 因素 存在 。 对 急性 
单纯 性 膀胱 炎 的 治疗 一 般 巴 单 剂量 或 短期 的 1 一 3 天 抗菌 
药物 治疗 , 较 长 期 治疗 相 比 ,短期 治疗 也 能 有 效 控制 感染 ， 
且 具 有 良好 的 依从 性 、 低 花费 和 副作用 发 生 率 低 的 优势 。 
单 剂 显 如 SMZ2g, TMP0. 4g， SMZ-TMP2 片 , 阿 莫 西 林 3g 
顿 服 。 号 喃 妥 因 (100mg, 每 日 4 次 ) 也 具有 良好 的 作用 . 且 
大 肠 杆 菌 . 革 兰 阳 性 球菌 (包括 冻 肠 球菌 ? 、 大 部 分 革 兰 阴性 
菌 届 对 其 全 : 低 , 但 其 疗程 需要 7 天 。 如 过 频 发 性 膀胱 
炎 , 需 先 经 验 治疗 使 用 抗生素 ,再 根据 药 敏 按 慢 性 肾 贡 肾炎 
一 样 治疗 。 氟 唑 诺 柄 类 是 常见 的 经 验 用 药 , 其 耐 受 性 好 ,可 
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经 验 性 口 妊娠 其 非 妊 娠 期 尿 培养 后 予 经 
服 治疗 | 尿 培养 后 对 经 | | 验 性 口服 治疗 
验 性 口服 治疗 验 性 口服 治疗 
了 [Ll 
在 2 周 内 复发 或 症状 持续 3 
Ek 
治 耸 , 无 从 复查 尿 培养 治疗 1-2 周 | [考虑 治 信 
复查 康 培 养 | | 全 对 起 始 感染 的 后 复查 
病原 菌 经 验 性 治疗 尿 培养 
| Y 者 养 阴性 少 养 阳性 
二 增 养 明 性 | | 培养 阳性 me] mee] 
| 寻找 其 余 因素 | | 使 用 适宜 的 抗 生 厅 三 2 周 | 
可 能 存在 泌尿 系 异 党 
纠正 可 逆 的 危险 因素 奸 娠 期 问 | 使 用 适宜 的 
每 月 复查 抗生素 之 2 周 
尿 培养 治 纠正 可 逆 的 
疗 无 症状 危险 因素 随 
的 菌 尿 访 尿 培养 直 
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急性 膀胱 炎 的 治疗 流程 





覆盖 大 多 数 病原 菌 ,在 泌尿 道 浓度 高 。 如 使 用 24~-48 小 时 
仍 未 改善 , 需 再 次 行 尿 培养 及 行 B 超 或 CT 检查 ,了 解 泌尿 
道 有 无 病理 改变 。 创 伤 性 检查 建议 于 抗菌 治疗 有 效 后 进 
行 。 目 前 急性 膀胱 炎 治 疗 最 紧迫 的 问题 是 耐 药 菌 的 增加 。 
经 验 治疗 存在 较 高 的 药物 抵抗 率 。 据 报道 ,大 肠 杆 菌 届 的 
而 药 率 由 1992 年 的 9% 上 升 至 1996 年 的 18%% ,而 其 余 菌 
属 的 耐 药 率 由 8%% 升 至 16%。 临 床 研究 发 现 产 生 春药 的 危 
险 因素 为 近 3 个 月 内 使 用 过 抗生素 。 急 性 膀胱 炎 的 治疗 见 
图 19-10-1。 

如 患者 在 1 年 内 发 作 3 次 或 3 次 以 上 ,对 这 些 患者 震 
考虑 预防 性 治疗 。 一 般 每 天 服用 1 次 ,如 叶 哺 妥 因 每 日 
50mg 或 100mg、 甲 氧 茶 啶 每 日 100mg、 头 抱 克 洛 每 日 
250mg、 头 孢 氨 茶 每 日 125mg 或 250mg 和 诺 氢 沙 星 每 
日 200mg。 





复杂 性 尿 感 (complicated urinary tract infections， 
cUTIs) 主 要 见于 伴 有 泌尿 系统 解剖 和 (或 ) 结 构 异 常 .有 基 
础 肾脏 病变 ,全 身 性 病变 导致 机 体 抵抗 力 降低 (如 有 泌尿 系 
统 结石 ,梗阻 .留置 尿 管 .使 用 免疫 抑制 剂 . 肾 衰竭 .肾脏 移 
植 ` 妊 媒 等 ?的 个 体 ,可 无 任何 临床 症状 ,或 表现 为 膀胱 炎 、 
肾 汪 悄 炎 等 。 复杂 性 尿 感 的 诊断 应 结合 病史 、 易 感 因 迷 、 临 
床 表现 及 铺 助 检查 的 结果 综合 判断 。 

导致 cUTIs 的 耐 药 菌 包括 革 兰 阳性 的 醉 申 氧 西林 的 
金 简 菌 (MRSA), 耐 甲 乌 西林 -凝固 酶 明 性 的 葡萄 糖 球菌 
(MRCoNS) 、. 耐 万 十 短 内 的 肠 球菌 (VRE) 及 革 兰 阴性 产 
AmpC 苹 或 超 广 谱 8B 内 酰胺 酶 的 菌 届 (ESBLs)。 留 疼 尿 管 
是 导 敏 复杂 性 尿 感 的 常见 原因 ,主要 的 病 为 尿素 分 解 
能 沙 届 如 变形 杆菌 ,摩根 菌 及 斯 兰 普 岁 威 登 斯 菌 , 候 单 胞 诊 
属 因 其 超 强 的 耐 药 性 也 日 益 引 起 关注 。 近 年 来 .由 于 
ESBLs 性 菌 血 症 的 流行 , 耐 药 性 革 兰 阴性 菌 血 症 性 ecUTI 
发 病 率 明显 上 升 ,由 此 带 来 了 一 系列 问题 。2003 年 前 , 主 
要 的 ESBL 为 克 雪 伯 菌 属 , 近 年 来 大 肠 杆 背 属 中 产 M 型 内 
酰胺 酶 (CTX-MD 的 ESBL 日益 常见 ,其 对 绝 大 部 分 的 头 抱 
获 素 类 或 着 避 素 类 ,包括 哌 拉 西 林 / 他 哗 巴 坦 耐 药 ,对 铸 唑 
诺 碘 类 、 甲 气 荣 喧 及 庆 大 备案 也 耐 药 ,由 此 导致 的 感染 相关 
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性 菌 血 症 的 死亡 率 升 高 。 

口服 抗生素 对 由 ESBL 或 产 AmpC 酶 导致 的 菌 血 证 
性 ceUTIs 一 般 无 效 , 尤 其 当 药 敏 试验 对 甲 氧 葵 啶 及 唑 诺 酮 
类 耐 药 时 。 目 前 ,大 部 分 的 菌 届 对 哮 喃 妥 因 仍然 敏感 ,但 如 
广泛 应 用 , 仍 可 导致 潜在 耐 药 菌 的 出 现 。 当 感染 严重 或 患 
者 出 现 菌 血 症 时 ,可 以 考虑 抗生素 的 静脉 应 用 ,如 头孢 吡 肝 
或 头孢 匹 罗 及 克拉 维 酸 等 。 门 诊 患者 可 每 日 使 用 1 次 庆 大 
每 素 或 厄 他 培 南 ,但 须 密切 关注 肾 胜 毒性 ,监测 肾 功能 以 及 
时 调整 剂量 。 多 黏 菌 素 对 于 耐 庆 大 霉 素 及 碳 青 每 烯 类 的 产 
ESBL 菌 血 症 仍然 有 效 。 对 于 留置 尿 管 相关 的 cUTIs, 在 


留 取 尿 液 标 本 作 细 苗 学 检测 和 开始 抗 感染 治疗 前 应 尽 可 能 | | 


更 换 新 的 尿 管 ,并 应 尽量 减少 其 应 用 。 
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第 一 节 概述 


间 质 性 肾炎 (interstitial nephritis) ,又 称 小 管 - 间 质 性 
肾炎 (tubulointerstitial nephritis) ,是 以 肾 小 管 间 质 的 组 织 
学 和 功能 异常 为 主 的 一 组 疾病 的 总 称 。 肾 小 答 和 时 间 质 是 
肾脏 中 结构 与 功能 相对 独立 而 又 紧密 联系 的 两 个 部 分 , 损 
伤 累 及 其 中 一 个 部 分 ,不 可 避免 地 最 终 会 累及 另 一 个 部 分 ， 
故 日 前 广泛 采用 小 管 间 质 疾病 (tubulointerstitial diseases) 
来 描述 。 该 病 的 病变 部 位 包括 肾 小 管 , 肾 小 管 基 底 膜 
(TBM) ,血管 结构 . 间 质 细胞 和 其 周围 的 细胞 外 基质 。 


【分 类 】 
本 组 疾病 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 大 类 。 原 发 性 小 管 
间 质 性 肾炎 是 指 肾 脏 受 损 起 源 于 肾 小 答 和 肾 间 质 ,是 以 肾 
小 管 和 间 质 的 病理 损害 和 功能 异常 的 涉及 程度 远 较 肾 小 球 
和 肾 血 管 严重 为 特征 的 ; 继 发 性 小 管 间 质 性 肾炎 是 指 继 发 
于 系统 性 疾病 , 肾 小 球 或 肾 血 管 疾病 的 肾 小 管 和 间 质 损害 ， 
是 肾 小 球 和 肾 血 管 病变 恶化 的 结果 。 
临床 上 ,小管 间 质 疾病 可 以 表现 为 急性 或 者 慢性 ,可 以 
是 经 微 的 肾 小 管 功能 障碍 也 可 以 是 严重 的 肾 训 站 ,造成 的 
展 小 管 间 质 的 结构 或 者 功能 改变 可 以 是 可 逆 的 也 可 以 是 永 
入 的 。 
从 病理 形态 上 来 看 ,急性 期 的 特 问 质 水 肿 , 皮 角 质 
的 单 核 细胞 和 中 性 粒 细胞 的 浸润 , 肾 小 管 细胞 的 ) + 状 坏死 。 
习性 期 则 以 间 质 的 纤维 化 为 闸 
疹 小 管 病变 广泛 ,表现 为 小管 萎 缩 、 
增 原 : 但 是 ,因为 病理 学 改变 缺乏 
质 性 烃 炎 , 坚 活检 往往 不 能 给 ! 
敏 引起 的 小 管 间 质 
细胞 
除非 合并 有 肾 小 球 病变 ,在 小 管 间 质 疾 病 中 - 投 不 会 
出 再 大 基线 白灰 (二 2g/d) ,红细胞 管 型 .变形 红 细 明 
和 痛 小 球 肾炎 的 临床 表现 。 相 比 肾 小 球 肾 炎 , 在 肾 小 管 间 质 
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间 质 性 肾炎 


钟 一 红 丁 小 强 


疾病 中 ,高 血压 往往 不 严重 ,而 常 有 钠 盐 的 丢失 和 脱水 的 倾 
向 ,易于 出 现 容量 不 足 。 

小 管 间 质 疾病 患者 的 籽 功 能 异常 主要 表现 为 崩 小 管 酸 
化 和 浓缩 功能 的 障碍 。 早 期 往 往 表现 为 高 拟 性 代谢 性 酸 中 
毒 ,此 时 肾脏 产 令 能 力 降低 ,造成 酸 的 生成 和 排泄 减少 。 在 
晴 淀 粉 样 变 和 梗阻 性 肾病 中 ,以 集合 管 的 损害 为 主 ,表现 为 
T 型 芥 小 管 酸 中 毒 ,此 时 行 气 化 锭 试验 , 灰 PH 最 低 只 能 酸 
化 到 5. 5。 当 病 变 以 展 艇 质 和 乳头 为 主 时 ,如 镇 痛 剂 肾病 
和 镰 状 细胞 病 , 则 常 有 尿 浓 缩 功 能 的 障碍 ,表现 为 夜 尿 和 
多 尿 。 

很 多 研究 表明 : 肾 小 球 滤 过 率 与 展 小 管 间 质 损害 程度 
的 相关 性 甚 于 与 最 小 球 损害 程度 的 相关 性 。 小 管 间 质 病变 
对 某 些 重要 的 肾脏 疾病 如 糖尿 病 肾 病 的 进程 有 十 分 重要 的 


影响 。 








【发 病 机 制 了 


小 球 和 肾 血管 病变 ,几乎 所 有 关于 发 病 机 制 的 人 研究 均 来 自 
于 实验 动物 模型 ,日 前 尚未 能 有 效 地 区 分 人 类 和 动物 之 间 
在 这 方面 的 差别 。 

(= 由 肾 小 球 病变 引发 的 系列 机 制 

1 蛋白 尿 诱发 的 小 管 细胞 的 激活 和 损伤 蛋白 屎 是 
激活 懈 小 管 上 皮 细胞 进而 引 起 展 间 质 炎 症 反应 和 纤维 化 的 
主要 原因 。 位 于 涌 小 管 上 皮 细 胞 刷 状 缘 的 多 配 体 春 饮 受 
体 , 介 导 白 蛋白 \ 脂 重 白 等 成 分 的 重 吸 收 。 屎 中 过 最 白 蛋 白 
还 可 引起 肾 小 管 [ 皮 细 胞 增殖 / 凋 亡 失衡 .进击 使 内 小 管 蓉 
缩 。 肾 病 综合 征 时 肾 小 管 上 皮 细 胞 胞 浆 中 的 白 和 蛋白 颗 粒 明 
: 常 时 增多 ,其 至 融合 成 片 .同时 伴 有 肾 小 管 二 皮 细 胞 
泡沫 样 变 、 肾 小 管 扩张 或 姜 缩 , 肾 间 质 区 域 有 程度 不 同 的 单 
个 核 绷 胞 浸润 ,甚至 出 现 肾 间 质 纤维 化 。 务 病 综合 征 患 者 
肾 小 管 上 皮 细 胞 趋 化 因子 MCP 1、RANTES( 正 常 了 细胞 
表达 和 分 泌 的 活性 调节 和 蛋白) 的 表达 也 显著 增加 ,与 站 熏 自 
摄取 增加 的 改变 - 致 , 提 示 肾 小 管 上 皮 纳 胞 氢 取 自 蛋 和 月 增 
咱 可 能 与 其 趋 化 因子 表达 上 调 有 关 ， 最 近 的 赋 究 证 实 Cu 

















bilin/megalin- 笼 形 熏 白 依赖 途径 是 肾 小 管 上 皮 细胞 转运 白 
蛋白 的 主要 通道 。Cubilin 是 白 蛋 白 的 特异 性 受 体 , megalin 
则 负责 驱动 和 运输 白 蛋白 -Cubilin 复合 物 。 另外. megalin 
的 胞 内 区 信号 分 子 结 构 域 可 激活 酪 氨 酸 激酶 ,由 此 而 启动 
广泛 的 细胞 生物 学 效应 。 大 剂量 白 蛋 白 在 体外 可 刺激 肾 小 
管 上 皮 细 胞 Cubilin 表达 增加 . MCP-1、RANTES 的 表达 也 
显著 上 调 , 而 反 义 Cubilin 转 染 可 抑制 Cubilin 蛋白 表达 , 肾 
小 管 上 皮 细 胞 对 摄取 白 蛋 白 减 少 , MCP-1、RANTES 表达 
下 调 ,提示 Cubilin 可 能 在 介 导 和 白 蛋白 激活 肾 小 管 上 皮 细 胞 
表达 趋 化 因子 中 具有 重要 作用 。 肾 小 管 重 吸收 蛋白 过 多 ， 
细胞 溶 主体 酶 和 补体 释放 (肾脏 局 部 可 合成 ). 尿 补体 成 分 
增加 ,可 在 肾 小 管 原 位 形成 C5b-9 膜 攻击 复合 物 , 刺 激 肾 小 
管 上 皮 细胞 分 泌 内 皮 素 ,导致 肾 问 质 缺 氧 等 。 

从 解剖 学 上 看 ,大 电 蛋 白 尿 时 , 尿 蛋 白 管 型 引起 管 腔 博 
塞 ,单个 近 昌 小管 的 慢性 阻塞 导致 上 游 及 下 游 节 段 的 萎缩 ， 
与 醒 阻 性 小 管 相连 的 肾 小 球 最 终 和 皱 缩 和 塌陷 。 同 时 , 尿 蛋 
白 管 型 所 致 的 球 管 粘连 使 小 管 颈 狭窄 ,进一步 加 重 小 管 问 
质 损伤 。 

由 肾 小 球 滤 过 的 蛋白 绝 大 部 分 在 近 端 小 管 通过 
megalin 和 Cubilin 受 体 介 导 的 胞 乔 作 用 被 重 吸收 后 ,经 核 
因子 kb(NF-kb)、 丝 裂 原 活化 蛋白 激酶 (p38MAPK) ,特异 
性 蛋白 激酶 CCPKC) 、 近 端 小 管 细 胞 转录 的 信号 传导 和 激 
活 因 子 (STAT) 等 信和 号 转 导 途径 在 小 管 基 底 膜 侧 生成 多 种 
血管 活性 物质 ,炎症 介质 及 细胞 因子 .如 内 皮 素 1(ET-1)、 
血管 紧张 素 [[ (Ang 卫 )、 单 核 细 胞 趋 化 因子 CMCP-1)、 正 常 
细胞 表达 各 分 泌 的 活性 调节 和 蛋白 (RANTES)、1L-8、IL- 
6 转化 生长 因子 LTGF)B、 金 属 蛋 白 酶 抑制 剂 (TIMP)-1 和 
TIMP-2 以 及 整合 素 avB5 等 , 趋 化 激活 间 质 成 纤维 细胞 . 单 
核 巨 鸣 细 胞 及 肥大 细胞 ,从 而 产生 炎症 反应 和 间 质 纤维 化 。 
2. 蛋白 尿 诱导 的 小 管 细 胞 的 凋 亡 ”在 多 种 肾脏 疾病 
的 动物 模型 (如 单 侧 输 尿 管 结 扎 模 型 即 UUO 模型 ,5/6 肾 
切除 模型 慢性 环 孢 素 肾 病 模型 ), 以 及 人 体 多 种 内脏 病 病 
理 标 本 上 发 现 , 间 质 纤维 化 念 重 的 地 方 ,细胞 凋 亡 数 世 念 
多 , 间 质 纤维 化 程度 与 细胞 凋 亡 数量 成 正 相关 。 多 项 研究 
证 实 , 白 蛋白 可 诱导 体外 培养 的 人 近 端 消 小 管 上 上 皮 细 胞 凋 
它 , 并 旦 剂量 和 时 间 依 赖 性 。 目 前 报道 的 机 制 与 以 下 四 个 
方面 有 关 :@Fas-FADD(CFas 相关 的 死亡 结构 域 )-caspase8 
通路 ;加 血管 紧张 素 卫 的 2 型 受 体 (AT ) 的 上 调 ;:@ 过 氧化 
物 醇 体 增殖 物 激活 Y(PPAR-Y) 的 激活 ;ONF-xb 活性 
的 上 调和 骨 桥 蛋白 的 表达 。 

3. 滤 过 的 生长 因子 和 细胞 因子 ” 肾 小 球 肾炎 时 小 管 
液 中 滤 过 的 生长 因子 和 细胞 因子 ,包括 IJGF 1、HGF 和 TGF- 
8 等 与 肾 小 管 表面 的 信和 号 受 体 结合 后 通过 激活 炎症 反应 和 
改变 细胞 表 型 ,增加 小 管 细胞 外 ECM 基质 蛋白 的 表达 , 导 
臻 间 质 纤维 化 。 如 IGE-1 可 增加 工 型 和 区 型 胶原 的 生成 ; 
HGE 则 使 纤维 连接 蛋白 在 辟 小 管 二 皮 细 胞 中 的 表达 增加 、 
并 是 阻 断 collagen 上 (Gol3AD 的 表达 .后 者 在 抗 持 维 化 





















第 十 一 章 ” 间 质 性 肾炎 


方面 发 挥 重 要 的 作用 ; TGF-8 不 仅 增加 了 collagen al 焉 
(Col3A1) 和 collagen azI (Coll1A?) 的 表达 ,还 增加 了 肾 小 
管 上 皮 细 胞 纤维 连接 蛋白 编码 基因 的 转录 ,其 机 制 可 能 在 
增加 小 管 细胞 外 基质 蛋白 表达 的 同时 激活 单 核 巨 噬 细 胞 、 
并 使 小 管 上 皮 细 胞 向 间 充 质 细胞 的 转 分 化 。 

4. 蛋白 结合 脂 质 ” 肾 小 球 肾 炎 时 常 伴 有 脂 质 代谢 障 
碍 , 且 结合 脂肪 酸 的 白 蛋白 也 显著 增多 。 用 脂肪 酸 饱和 白 
蛋白 刺激 体外 培养 的 小 管 细胞 可 诱导 趋 化 活性 ,而 在 同样 
条 件 下 使 用 去 脂 白 蛋白 则 几乎 不 产生 趋 化 活性 。 同 样 , 在 
蛋白 负荷 鼠 模型 的 体内 试验 中 .脂肪酸 饱和 白 蛋白 组 较 去 上] 
脂 白 蛋白 组 的 巨 噬 细 胞 浸润 和 小 管 间 质 损 害 更 为 严重 . 且 | 山 | 六 
近 端 小 管 对 富 脂 白 蛋白 和 去 脂 白 蛋白 的 重 吸收 方式 相同 。 
脂肪 酸 油 酸 和 亚 油 酸 被 认为 是 最 能 促 纤 维 化 .最 具有 肾 小 
管 毒性 的 脂肪 酸 , 次 氮 酸 化 的 低 密度 脂肪 酸 (HOCL) 被 发 
现 聚 集 在 受 损 的 肾 小 管 上 皮 细 胞 上 。 次 所 酸 /次 氧 酸 钠 是 
Ha:O: 在 氧化 爆发 期 间 经 过 氧化 物 酶 催化 产生 的 一 个 重要 
的 氧化 剂 。 它 可 以 刺激 多 种 编码 蛋白 质 表 达 基 因 的 表达 ， 
从 而 控制 细胞 增殖 和 细胞 凋 亡 (GADD153), 活 性 氧 代谢 
(血红 素 加 氧 酶 1、 细胞 色素 b5 还 原 酶 ) 以 及 组 织 重 构 和 炎 
症 [ 结 缔 组 织 生 长 因子 (CTGF) 血管 细 胞 黏附 分 子 1 
(VCAM-1) 、IL-1B, 基 质 金属 蛋 白 酶 -7(MMP-7) .血管 内 皮 
生长 因子 (VEGF) ]。 

5. 补体 成 分 的 激活 ”大量 研究 支持 补体 激活 在 小 管 
间 质 损伤 中 发 挥 重 要 作用 。 相 对 于 其 他 类 型 的 细胞 如 血 答 
内 皮 细 胞 或 循环 细胞 , 肾 小 管 上 皮 细 胞 更 容易 受到 管 腔 内 
C5b-9 的 攻击 ,因为 肾 小 管 上 皮 细 胞 的 表面 缺乏 膜 结 合 补 
体 调节 慢 白 如 模 辅 助 因 子 熏 白 (CD46)、 训 变 加 速 因子 .或 
CD55 和 CD59。 和 蛋白 尿 患 者 尿 氮 生成 增多 ,并 通过 旁 路 途 
径 激 活 补体 ,形成 膜 攻击 复合 物 C5b-9, 并 使 其 在 肾 小 管 上 
皮 细 胞 沉积 。C5b-9 刺激 培养 的 原 代 近 端 肾 小 管 上 皮 细 
胞 ,其 下 型 胶原 和 细 临 热 休克 蛋白 47(HSP47)mRNA 表达 
增强 。 补 体 抑 制剂 阻 断 C5b-9 形成 可 延缓 肾脏 疾病 的 进 
展 .有 利 肾 功能 的 恢复 。 

6. 肾 小 球 损伤 直接 转向 肾 小 管 间 质 ”基于 动物 和 人 
体 的 病理 组 织 学 研究 结果 ,近来 还 发 现 了 另外 两 种 机 制 .分 
别称 为 错 癌 滤 过 和 上 皮 细 胞 增殖 。 前 者 指 含有 大 和 量 焉 白 的 
滤液 通过 球 管 结合 部 .蔓延 到 小 管 上 皮 和 肾 小 管 基底 膜 的 
空间 ,围绕 整个 近 曲 小 管 。 后 者 是 指 不 断 增长 的 细胞 新 月 
体 向 球 管 部 登 延 .使 近 则 小 管 的 起 始 端 成 为 新 月 体 的 

-部 分 。 这 两 况 均 可 引起 肾 单 位 的 丢失 和 之 后 的 纤 
维 化 。 

(二 ) 小 管 间 质 抗原 和 协同 刺激 信号 

1. 来 自 于 肾脏 细胞 和 小 管 基 底 膜 的 抗原 ”位 于 近 端 
小 管 上皮 细胞 出 状 绿 的 megalin 受 体 .是 一 种 跨 膜 蛋 向 受 
体 , 它 的 尾部 地 与 小 答 液 中 的 盘 自 发 生 作用 ,调节 小 
管 下 皮 细 胞 硕 部 的 内 雁 作 几 、Tamm-Horsfall 蛋白 CTHP) 
是 位 于 Henle 祥 粗 段 和 远 由 小 管 近 端 的 一 种 抗原 。 研 究 表 
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第 十 九 篇 


明 , 在 慢性 间 质 性 肾炎 、 角 质询 性 病 和 反 流 性 肾病 中 ,可 看 
到 肾 间 质 THP 的 异常 沉积 ,并 发 生 免 疫 反应 。THP 是 一 
种 强大 的 自身 抗原 ,含有 THP 和 抗 THP 的 抗原 抗体 复合 
物 沉 积 在 Henle 祥 升 支 粗 段 的 细胞 问 了 路 。 

另外 ,还 有 一 种 叫做 TIN 的 抗原 ,早先 被 认为 参与 搞 
肾 小 管 基底 膜 抗体 介 导 的 间 质 性 肾炎 。TIN 抗原 主要 位 
于 近 端 小 管 的 基底 膜 上 ,在 远 曲 小 管 和 Bowman 谢 上 也 有 
少 部 分 。 这 种 抗原 物质 与 型 胶原 和 层 粘 连 蛋 白 的 亲和力 
” 较 高 ,提示 TIN 抗原 对 维持 肾 小 管 基底 膜 的 完整 性 非常 重 


泌尿 系统 疾病 





人 训 要 。 近 来 发 现 了 一 种 与 TIN 高 度 同 源 的 蛋白 TIN antigen- 


中 related protein(TIN-ag-RP) ,看 来 有 可 能 存在 不 同 的 TIN 


2. 肾 小 管 细胞 提 呈 的 外 源 性 和 内 源 性 抗原 ” 肾 小 管 
细胞 在 小 管 刷 状 缘 丰 富 酶 的 作用 下 ,可 以 有 水 解 和 处 理 外 
源 性 蛋白 并 内 吞 大 分 子 物质 的 能 力 。 尽 管 这 个 过 程 不 是 很 
清楚 .但 是 当 完整 的 蛋白 从 管 腔 侧 和 基底 腊 侧 内 吞 入 细胞 
后 ,经 过 溶 酶 体 酶 的 融合 ,蛋白 质 被 分 解 消 化 了 。 在 MHC 
分 子 存 在 的 情况 下 , 近 端 小 管 上 皮 细 胞 切断 内 源 性 和 外 源 
性 的 蛋白 ,产生 并 传递 新 的 具有 免疫 特性 的 肽 段 ,呈现 在 细 
胞 表面 。 滤 过 的 炎症 细胞 因子 诸如 IFN-Y、IL-1 和 TNF-a 
通过 上 调 开 型 MHC 分 子 和 黏附 分 子 如 ICAMF1 来 增强 肾 
小 管 对 抗原 的 提 呈 能 力 。 而 正常 情况 下 ,最 多 只 有 5 光 的 
小 管 细胞 表达 工 型 MHC 分 子 。 

3. 致 肾炎 抗原 的 药物 ”药物 产生 的 肾 小 管 间 质 炎症 
主要 是 通过 细胞 介 导 的 对 药物 的 高 敏 反 应 产生 的 。 人 研究 证 
实 .T 细胞 是 间 质 炎症 浸润 的 主要 细胞 。 药 物 和 肾 小 管 抗 
原 结合 ,或 模仿 肾 小 管 抗原 在 肾 间 质 沉积 ,从 而 产生 免疫 反 
应 。 闻 质 性 肾炎 中 体液 反应 并 不 多 见 ,例如 某 些 药物 的 一 
部 分 (如 methicillin) 可 以 作为 半 抗 原 , 结 合 到 TBM 上 , 诱 
导 产 生 抗 TBM 抗体 。 

4. 小 管 上 皮 细 胞 的 共 刺 激 作用 ” 共 刺 激 是 指 独立 与 
抗原 受 体 可 以 充分 激活 淋巴 细胞 的 信号 。 它 代表 着 抗原 提 
呈 细 胞 APC 和 淋巴 细胞 之 间 可 以 引起 免疫 反应 激活 和 抑 
制 的 双向 的 直接 的 联系 。 共 刺激 是 成 双 存在 的 ,一 个 受 体 
在 工 细 胞 上 , 另 一 个 配 体 在 APC 上 。 小 管 上 皮 细 胞 和 工 

细胞 共同 财 育 可 产生 一 种 表 型 为 I-10 的 低 增殖 的 ,部 分 
受到 IOST 和 B7-H1l 两 种 新 型 的 共 刺 激 分 子 配 体 调节 的 
工 细胞 .这 有 助 于 限制 或 者 减轻 局 部 工 细胞 的 反应 。 因 
为 ,最 终 B7-H1/PD-1 途径 也 许 在 保护 肾 小 管 上 皮 上 发 挥 
作用 :使 之 免 于 免疫 介 导 的 损伤 。B7-Hl 抑制 信号 的 激活 
电 许 意 味 着 在 未 来 成 为 一 种 小 管 问 质 疾病 的 新 型 的 治疗 
策 咯 

(三 ) 间 质 炎症 


胞 .让 要 是 巨 只 


正常 的 肾脏 只 有 极 少 最 的 间 质 白 细 
细胞 ,也 有 工 细 胞 。 炎症 细胞 的 浸润 在 慢 
性 籽 损 伤 是 直 在 的 。 小 管 间 质 炎症 可 以 由 抗原 特异 的 
刺激 引起 ,也 可 以 在 没有 抗原 刺激 的 情况 下 存在 。 这 些 浸 
润 到 间 质 的 细胞 表 型 特征 提供 了 效应 细胞 和 调节 细胞 混合 


it 比 全 
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作用 的 证 据 。 

1. 效应 细胞 “在 大 多 数 人 类 的 慢性 肾脏 病 的 间 质 中 
浸润 了 大 量 的 不 同 的 效应 细胞 ,包括 巨 鸣 细 胞 ,CD4- 和 
CD8- 工 细胞 。 许 多 研究 表明 Teells 占 主 导 , 其 中 尤其 是 
CD4- 的 工 细胞 ,尽管 这 些 研 究 数据 仍 有 较 大 的 不 同 。 动 
物 模型 的 研究 提示 在 慢性 肾病 的 开始 和 进展 中 巨星 细胞 是 
主要 的 浸润 细胞 。 特 别 是 ,慢性 肾 胜 病 中 小 管 间 质 的 巨 叹 











细胞 的 聚焦 与 肾 小 球 和 肾 间 质 病 变 的 严重 程度 以 及 肾 功能 
不 全 的 程度 密切 相关 。 局 部 产生 的 和 浸润 的 巨 噬 细 胞 在 内 


源 性 免疫 保护 中 ,通过 清除 感染 的 病原 菌 和 修复 组 织 损伤 
来 发 挥 的 作用 。 然而 ,在 多 数 与 巨 噬 细 胞 相关 的 非 感染 性 
性 脏 病 中 ,尽管 原 发 的 病因 被 消除 了 ,但 是 间 质 的 炎症 和 小 
管 的 损伤 仍 持续 加 重 。 对 原 位 细胞 的 直接 损伤 主要 通过 巨 
噬 细 胞 产生 的 活性 氧 (ROS)、 一 氧化 氮 (NO)、 补 体 以 及 炎 
性 细胞 因子 等 。 巨 噬 细胞 可 通过 金属 蛋白 酶 和 Ll 管 活性 肽 
的 表达 影响 基质 和 血管 。 局 部 的 成 纤维 细胞 和 肌纤维 母 细 
胞 的 增生 是 对 巨星 细胞 来 源 的 纤维 化 细胞 因子 的 反应 , 它 
们 的 数量 与 随后 的 疲 痕 形成 有 关 。 巨 哈 细胞 的 异 质 性 和 特 
异性 ,决定 于 损伤 的 性 质 和 部 位 。 有 证 据 表明 ,在 不 同 的 炎 
证 模型 中 ， 巨 吻 细 胞 发 挥 损伤 诱导 和 修复 -促进 两 种 作用 。 








研究 表明 ,在 大 量 蛋 白 尿 开始 的 “ 天 之 内 ,在 肾 小 管 问 质 以 
巨 哗 细 胞 的 持续 浸润 为 主 '2 周 之 后 ， 可 以 看 到 工 辅助 细胞 





和 工 杀 伤 细胞 的 浸润 。 然 而 ' 工 辅助 细胞 的 浸润 在 第 3 周 后 
开始 减少 , 工 杀 伤 细胞 至 少 持续 7 周 。 腹腔 内 注射 抗 工 细胞 
昔 克 隆 抗体 来 消耗 工 细胞 ,并 不 能 改变 巨 噬 细 胞 的 浸润 , 提 
示 巨 只 细胞 的 浸润 并 不 依赖 于 淋巴 细胞 ， 但 是 可 能 有 局 部 
小 管 细胞 表达 的 osteopontin、 MCP-1、VCAM and ICAM。 
在 多 种 类 型 的 籽 脏 损害 中 ,包括 抗 TBM 病 、Heymann 肾炎 
和 和 鼠 阿 符 素 肾病 中 ,CD8- 工 被 认为 是 主要 的 效应 细胞 。 人 下 
细胞 是 细胞 免疫 反应 的 效应 器 ,它们 的 存在 与 细胞 因子 的 
产生 有 关 , 借 此 提出 这 样 的 可 能 :它们 可 能 识别 并 作用 于 新 
近 表达 在 肾 小 管 细胞 表面 的 内 源 性 抗原 。 

2. 调节 细胞 CD4- 工 构成 了 适应 性 免疫 系统 的 重要 
组 成 部 分 , 有 助 于 体液 和 细胞 介 导 的 免疫 反应 。 然 而 ， 
CDt- 工 细胞 具有 多 种 不 同 的 功能 。 某 些 亚 种 是 阻 得 而 不 
是 帮助 免疫 反应 。 最 著名 的 例子 是 抑制 性 亚 组 CD 
CD25- 具有 下 调 自身 免疫 反应 的 作用 。 Y8T 细胞 是 一 种 古 
老 的 工 细胞 ,在 抗菌 免疫 和 慢性 炎症 的 过 程 中 ， 发 挥 重 要 
的 作用 。y8T 在 鼠 的 Heymann 肾炎 的 肾脏 中 大 量 存 在 ,并 
表达 工 细 胞 受 体 的 系列 茜 因 VY6/V81。 在 Heymann 肾炎 
中 ,y8T 细胞 表达 大 基 的 调节 细胞 因子 ,如 TGF-B、 4, 1-3 
和 少量 的 I-2。 可 以 推测 ,就 像 在 Heymann 辟 炎 中 一 样 . 
y3T 细胞 作为 一 种 炎症 细胞 的 亚 种 .浸润 到 间 质 中 ,在 非 旬 
疫 和 免疫 性 肾病 的 模型 中 ,促进 调节 反应 。 

(四 ) 间 质 纤维 化 和 站 痕 形成 ”纤维 化 是 各 种 原 发 性 
继 发 性 肾脏 损伤 的 共同 通路 ,最 后 导 殖 ESRD。 闻 小 管 间 
质 纤维 化 的 过 程 ; 包 括 肾 小 管 的 丢失 和 肌纤维 母 细胞 和 细 








胞 外 基质 蛋白 的 积聚 ,如 胶原 蛋白 (包括 工 , 夺 .N:V .和 YW 
型 ), 纤 维 连 接 蛋 白 和 层 粘连 蛋白 。 新 的 证 据 表 明 . 来 源 于 
上 皮 间 质 转化 (EMT) 的 成 纤维 细胞 在 肾 小 管 间 质 纤维 化 
中 发 挥 了 关键 作用 。 

1. 士 皮 间 质 转化 ”小 管 上 皮 在 持续 的 损伤 之 后 常 出 
现 进行 性 的 上 皮 间 质 转化 (EMT) ,大 约 有 35 站 肾脏 成 纤维 
细胞 来 自 于 局 部 的 EMT, 是 对 持续 炎症 状态 的 反应 。 成 纤 
维 细胞 可 以 通过 增殖 ,在 肾 纤 维 化 的 模型 中 ,增加 50% 的 
新 成 纤维 细胞 。 炎 症 反应 中 持续 的 细胞 因子 的 活性 和 基底 
膜 在 蛋白 酶 作用 下 的 断裂 启动 了 EMT 的 过 程 。 最 终 的 结 
果 是 出 现 EMT 蛋白 和 上 皮 细 胞 蛋白 。 值 得 注意 的 是 ， 
EMT 在 成 热 肾 组 织 中 的 具有 抵消 肝 细 胞 生长 因子 
《HGF) 和 骨 形 成 绰 白 -7C(BMP-7) 信 号 传递 的 特性 ,两 者 具 
有 捕 抗 FGF-2 和 TGF-B 驱 动 的 上 皮 转化 。HGF 和 BMP-7 
可 阻止 和 减轻 EMT。 另 一 种 调节 物质 是 Trap 蛋白 ,是 一 
种 在 间 质 内 循环 的 水 溶性 基 团 , 可 阻止 受 体 被 自由 配 体 
激活 。 

2. 慢性 缺 氧 ” 另 一 个 重要 的 导致 小 管 间 质 纤维 化 的 
因素 是 慢性 缺 气 。AT 的 产生 和 NO 的 抑制 引起 了 慢性 的 
崩 血 管 收缩 ,导致 组 织 缺 血 和 低 氧 。 动 物 和 人 的 组 织 学 研 








第 十 一 章 ， 间 质 性 肾炎 
究 中 可 以 看 到 ,在 小 管 间 质 纤维 化 的 周围 常 有 毛细 血管 的 
缺失 。 局 部 毛细 血管 血 流 的 减少 :导致 小 管 的 营养 不 良 , 引 
起 小 管 的 萎缩 和 丢失 。 在 这 种 情况 下 .剩余 的 小 管 处 于 高 
代谢 耗 氧 状 态 , 反 过 来 在 肾 间 质 产生 了 更 加 严重 的 缺 氧 环 
境 。 在 体外 ,这 种 缺 氧 可 刺激 成 纤维 细胞 增殖 和 小 答 上 皮 
细胞 EMT 的 产生 。 


第 二 节 急性 间 质 性 肾炎 


急性 间 质 性 肾炎 (acute interstitial nephritis AIN) 是 一 | 而 
种 以 肾 间 质 的 急性 炎症 和 水 肿 为 病理 学 特征 , 伞 有 急性 峭 图 | | i 
小 管 功能 障碍 的 肾 损 伤 。 据 报道 ,AIN 在 因 血 尿 或 蛋白 尿 一 





进行 肾 活检 的 病例 中 占 1% .在 急性 肾 损伤 的 研究 中 ,大 约 
5%~15% 的 患者 是 AIN。AIN 是 药物 高 敏 反 应 引起 的 急 
性 肾 损 伤 的 重要 原因 。 


【病因 】 

最 常见 的 AIN 的 病因 有 三 类 :药物 .感染 和 特 发 性 自 
身 免疫 性 疾病 ( 表 19 11-1) 。 药 物 是 最 主要 的 病因 ,其 次 是 
感染 ,再 次 是 自身 免疫 性 疾病 。 














表 19-11-1 急性 间 质 性 肾炎 的 病因 
药物 
抗生素 头孢 菌 素 , 环 再 沙 星 , 乙 胺 丁 醇 \ 异 烟 肘 .大 环 内 酯 类 ,青竹 素 、 利 福 平 .磺胺 类 四环素、 万 古 咽 素 
非 省 体 类 抗 炎 药 ”几乎 所 有 的 这 类 药物 
利尿 药 叶 塞 米 、 唑 嗪 类 、 氨 荣 蝶 喧 
其 他 阿 背 洛 韦 、 别 咕 哈 醇 , 旬 氢 地 平 . 硫 唑 最 叭 , 卡 托 普 利 、 卡 马 西 平 . 氮 贝 丁 酯 、 可 卡 因 、 肌 酸 、 地 尔 硫 
曹 法 莫 蔡 丁 、 硫 酸 草 地 那 韦 、 美 沙拉 嗪 、. 奥 美 拉 只 、 芬 特 明 、 葵 妥 英 钠 、 普 鲁 司 特 \` 丙 硫 氧 喀 啶 、 奉 
宁 、 雷 尼 替 丁 
细菌 白喉 棒状 杆菌 . 嗜 肺 军团 菌 、 葡 欧 球 菌 、. 链 球菌 、 耶 尔 森 菌 \ 布 鲁 菌 ,大 肠 埃 希 菌 . 灾 曲 杆菌 
病毒 巨细 胞 病毒 .EB 病毒 . 汉 他 病毒 , 丙 型 肝炎 病毒 ,单纯 疱疹 病毒 .人 类 免疫 缺陷 病毒 . 腿 腺 炎 病 毒 ， 
多 瘤 病 毒 要 
其 他 钩 端 螺旋 体 、 结 核 分 枝 杆菌 .支原体 , 立 克 次 体 , 梅 毒 .弓形 体 、. 衣 原 体 
特 发 性 
免疫 抗 肾 小 管 基底 膜 疾病 , 间 质 性 肾炎 和 葡萄 膜 炎 综合 征 CTINU) 
1. 药物 “引起 AIN 的 药物 既往 以 青霉素 、 半 合成 青 ”如 肾 小 管 基底 膜 外 侧 的 3NF1 糖 蛋白 ,结合 形成 抗原 ,通过 





NSS 


窒 素 以 及 仅 胺 类 药物 为 主 ,但 近 30 年 来 , 非 当 体 类 4 
物 (NSAID) 和 头孢 菌 素 类 抗生素 成 为 最 常见 的 诱发 AIN 
的 药物 。 此 外 ,利尿 药 、 别 嗓 叭 醇 、H; 受 体 阻 断 药 、 质 子 俏 
抑制 药 、 环 氧 酶 2CCOX-2) 抑 制药 也 有 和 较 多 的 报道 。 不同 
个 体 和 不 同 药物 的 发 病 机 制 有 所 不 同 。 目 前 认为 药物 主要 
通过 免疫 反应 ,主要 是 细胞 免疫 引发 AIN, 即 抗原 特异 性 
述 发 型 超 敏 反应 和 T 细胞 直接 细胞 毒 作用 而 致 病 的 。 体 
液 免 疫 相 对 少见 ,如 某 些 药物 可 作为 半 抗 原 和 体内 的 蛋白 ， 


工 型 .[ 型 .偶尔 是 焉 型 超 敏 反应 导致 肾 小 管 间 质 损伤 。 值 
得 注意 的 是 ,NSAID 在 引起 AIN 的 同时 ,还 能 引起 类 似 微 
小 病变 的 肾 小 球 疾病 .引发 外 合 征 。 

2. 感染 ”细菌 是 引起 感染 相关 性 AIN 最 常见 的 病原 
微生物 。AIN 可 因原 发 性 肾 实 质感 染 而 诱发 ,诸如 急性 细 
菌 性 肾 更 肾炎 、 懈 结核 ,真菌 性 肾炎 。 全 各 也 可 引起 
AIN, 一 方面 由 于 病理 过 程 导致 峭 脏 的 直接 损害 , 男 一 方面 
用 于 治疗 感染 的 药物 可 造成 肾脏 的 间接 损害 。 例 如 ,HIV 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


可 因为 机 会 性 感染 或 者 应 用 硫酸 节 地 那 韦 \ 磷 胺 类 药物 造 
成 肾脏 损害 。 此 外 ,感染 还 可 诱发 免疫 反应 ,主要 是 细胞 免 
疫 反 应 ,引起 AIN。 

3. 特 发 性 急性 间 质 性 肾炎 免疫 性 疾病 ,如 Behoet 
病 \ 干 燥 综 合 征 、 结 节 病 ,系统 性 红斑 狼疮 或 血管 炎 可 能 会 
导致 严重 的 肾 间 质 病变 。 然 而 ,由 特 发 性 AIN 引起 的 急性 
肾 损伤 还 是 相当 少见 的 。 搞 小 管 基底 膜 肾炎 与 膜 性 肾病 有 
某 些 相似 之 处 。 临 床 特点 在 于 : 以 男性 为 主 , 儿童 期 发 病 ， 
。 有 镜 下 血尿 和 肾病 范围 的 蛋白 尿 。 与 膜 性 悄 病 不 同 的 是 有 
小管 功 能 的 障碍 (完全 或 者 不 完全 的 Fanconi 综合 征 ), 循 
| 环 的 抗 TBM 抗体 和 进展 到 ESRD 的 预后 ,循环 的 抗 TBM 
”抗体 只 作用 于 近 端 小 管 的 基底 膜 ,而 不 是 肾 小 球 基 底 膜 , 即 
与 间 质 性 肾炎 (TIN) 抗 原 结合 。 有 些 病例 显示 膜 性 肾病 先 
于 抗 TBM 肾炎 发 生 , 提 示 可 能 由 存在 于 大 量 蛋 白 尿 中 的 
某 些 成 分 或 者 酶 对 TIN 抗原 进行 了 修饰 ,诱导 产生 了 抗 
TBM 抗体 。 

肾 小 管 间 质 性 肾炎 -眼色 素 膜 炎 (tubulointerstitial ne- 
phritis and uveitis,TINU) 综合 征 是 一 种 与 机 体 免 疫 功 能 
北 乱 相关 的 、 呈 现 AIN 和 眼色 素 膜 炎 的 综合 征 , 可 伴 有 骨 
入 肉芽 肿 、 高 y- 球 蛋白 血 症 以 及 血沉 加 快 。 眼 色素 膜 炎 可 
在 肾脏 病 之 前 ,之 后 或 同时 发 生 。 该 病 病 因 不 明 ,可 能 与 衣 
原 体 , 支 原 体 的 感染 有 关 。 肾 间 质 中 大 量 工 细胞 的 存在 ， 

是 示 发 病 机 制 是 细胞 介 导 的 免疫 反应 。 此 外 ,也 可 能 与 延 
迟 性 过 敏 反应 也 可 能 参与 其 中 。HLA-DR6 和 TINU 综合 
征 密 切 相 关 ,临床 上 可 见 强烈 的 家 族 遗 传 倾向 。 





【病理 改变 】 
AIN 以 肾 间 质 有 明显 的 炎症 细胞 浸润 ,而 肾 小 球 和 血 
管 很 少 累及 为 特征 。 炎 症 的 程度 与 肾 功能 下 降 密切 相关 。 
药物 所 致 AIN 以 斑 片 状 损害 为 多 见 , 常 起 始 于 肾 皮质 
深部 。 
和 急性 过 敏 性 间 质 性 肾炎 ,病变 主要 在 皮质 而 非 髓 质 , 表 
现 为 炎症 细胞 浸润 . 间 质 水 有 种。 浸润 的 炎症 细胞 主要 是 淋 
巴 细胞 ,CD4 工 细胞 远 多 于 CD8- 工 细胞 .B 细 胞 . 浆 细胞 、 
自然 杀伤 细胞 以 及 巨 噬 细 胞 , 常 可 见 哮 酸 性 粒 细胞 。 几 乎 
汉中 受 损 的 肾 小 管 上 皮 细 胞 都 有 MHC1 类 
分 子 ( 如 ICAM-1) 的 异常 表达 ,此 对 工 淋 巴 细 
















友和 竹 附 


皮 细 胞 变 
成 ,但 是 血管 
纤维 
免疫 疾 光 灵 微 馈 或 免疫 过 握 化 物 酶 染色 可 在 TBM 上 上 见 到 
免疫 复合 物 利 补 体 。 在 B 内 酰胺 相关 的 间 质 性 肾炎 中 , 申 
困 西 林 上 及 新 青 每 索 工 的 自由 基 作 为 半 抗 原 和 TBM 结 人 
可 见 IgG 和 补体 线 样 沉积 于 了 BM, 产 生 开 型 超 敏 反应 ， 
NSAID 所 得 的 AIN 中 ,可 伴 有 肾 小 球 轻微 病 变 C(MCD) , 问 
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质 亦 有 炎 性 渗 出 与 急性 过 敏 性 AIN 类 似 , 但 是 以 工 细胞 为 
主 而 非 嗜 酸性 粒 细胞 。 尚 无 证 据 表明 ,此 类 间 质 性 肾炎 有 
抗体 介 导 的 免疫 损伤 。 


【临床 表现 】 
任何 不 明 原因 的 急性 消 损 伤 均 要 考虑 AIN 的 可 能 。 
AIN 的 临床 表现 有 一 些 共同 之 处 ( 表 19-11-2) ,但 是 不 同 病 
因 的 AIN 临床 表现 不 尽 相同 。 感 染 和 药物 诱发 的 AIN 常 
有 腰痛 ,可 表现 为 一 侧 疼痛 ,是 由 肾 小 球 事 扩张 引起 的 。 过 
敏 性 AIN 可 伴 有 斑 丘 疹 、 发 热 和 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 ,但 同 
时 具有 此 三 种 症状 者 不 足 1/3, 血 清 I8E 偶 可 增高 ,再 次 接 
触 以 往 过 敏 的 物质 时 , 肾 损 伤 往往 比较 严重 。NSAID 引起 
的 AIN 则 较 少 出 现 以 上 表现 。 药 物 诱发 的 AIN ,急性 展 损 
伤 一 般 持 续 数 天 到 数 周 。 但 由 利尿 药 诱发 的 AIN, 则 病程 
较 迁 延 ,可 持续 数 月 。 
表 19-11-2 AIN 的 临床 表现 

药物 过 敏 史 或 近期 有 感染 和 应 用 抗生素 的 病史 

突然 发 热 持续 数 天 或 数 周 

不 同 程度 的 高 血压 

员 栈 上 升 伴 钠 排泄 分 数 (FEN,) 盖 1; 没有 项 期 的 急性 肾 

小 管 坏死 或 肾 小 球 肾炎 

晴 脏 大 小 正常 或 者 增 大 

血尿 伴 有 轻 度 蛋白 尿 (一 1. 08) 

尿 中 有 和 白细胞 或 者 白细胞 管 型 ,主要 是 哮 酸 性 粒 细胞 
bE 


绝 大 多 数 串 者 的 尿检 表现 为 轻 至 中 度 蛋 白 尿 ,通常 在 
2g/d 以 下 , 镜 下 血尿 为 主 , 肉 眼 血 尿 少见 ,无 菌 性 白细胞 
尿 , 尿 液 涂 片 染色 如 嗜 酸性 粒 细胞 超过 5%% ,支持 急性 过 敏 
性 间 质 性 肾炎 。 血 肌 栈 升 高 ,出 现 程度 不 等 的 急性 旧 损 伤 。 
药物 性 AIN 常 为 非 少 尿 性 急性 肾 损伤 ， 钢 排 泄 分 数 CFEN) 
二 1。 少 尿 性 急性 肾 损 伤 提示 间 质 炎症 病变 严重 ,引起 小 管 
梗阻 和 尿 流 阻 断 。 尿 N- 乙 栈 -B- 所 基 萄 萄 糖苷 瑚 (NAG)? 升 
高 ,提示 肾 小 管 上 皮 细 胞 损伤 ; 尿 良 - 微 球 盘 昕 、a 微 球 蛋 
白 和 维生素 A 结合 蛋白 增高 提示 近 端 晴 小 管 重 吸收 功能 
障碍 ; 尿 比重 和 尿 渗透 压 降低 提示 过 肾 小 管 浓 缩 功 能 减 
退 。 患 者 有 时 还 出 现 肾 型 烽 尿 ,甚至 Fanconi 综合 征 ( 展 弄 
糖尿 .氨基 酸 尿 和 傍 酸 盐 尿 等 ) 和 肾 小 管 酸 中 毒 。 





【诊断 】 

依据 病史 、 上 述 临 床 表现 及 实验 室 检 查 ， - 般 不 难 作出 
临床 诊断 ,但 肾 活检 才 是 诊断 AIN 的 “ 金 标准 ”。 对 严重 的 
病例 、 停 药 后 进行 性 加 重 的 病例 和 鉴别 困难 的 病例 ,应 施行 
肾 活 检 。 

研究 发 现 Hansel 染色 比 Wright 梁 色 对 嗜 酸性 粒 细胞 
的 检测 更 加 敏感 , 伺 是 尿 中 嗜 酸性 粒 细 胞 的 在 在 省 不 能 匈 















对 地 诊断 或 者 排除 AIN。 另 有 研究 发 现 尿 中 嗜 酸 性 粒 细 
胞 对 AIN 的 阳性 预测 值 为 38% (95% 可 信和 区 间 15% ~ 
65%), 阴 性 预测 值 为 74%(95% 可 信和 区 间 57%~88%)。 

也 超 等 影像 学 检查 可 见 肾脏 体积 大 小 正常 ,或 者 略 有 
增 大 ,对 AIN 的 诊断 价值 不 大 。 核 索 镶 扫 描 的 特异 性 不 
高 ,因为 多 种 其 他 肾脏 疾病 也 可 以 增加 Gallium 的 摄 入 ,如 
微小 病变 肾病 、 峭 皮质 坏死 和 急性 肾 小 管 坏死 等 。 


【治疗 与 预后 】 

活检 对 治疗 方案 的 制订 很 重要 ,对 于 病理 显示 伴 有 间 
质 纤维 化 的 AIN 或 疑 有 慢性 间 质 性 肾炎 偏向 者 , 因 疗 效 差 
用 药 应 并 慎 。 停 用 致 第 的 药物 或 治疗 感染 是 治疗 关键 的 第 
一 步 。 换 用 可 疑 药物 不 同类 型 的 衍生 物 是 不 明知 的 。 

其 次 ,如 果 血 肌 本 在 之 后 的 数 日 内 不 下 降 , 可 了 予 泌 尼 松 
治疗 2~3 周 , 剂 量 为 0.75 一 1.0mg/(kg，d), 之 后 ,3 一 4 
周 内 逐渐 减 量 。 如 果 激 素 治疗 2 一 3 周 仍 没有 好 转 , 尤 其 是 
和 活检 可 见 免疫 复合 物 沉 积 伴 有 循环 抗 小 管 基底 腊 
TBM) 抗体 或 有 补体 消耗 者 ,可 加 用 免疫 抑制 剂 如 环 磷 酰 
胺 或 环 孢 素 。 环 磷酸 腕 的 剂量 为 1 一 2mg/(kg，d), 共 4 
周 ,随访 肾 功能 和 血 白细胞 计数 ,一 般 不 超过 6 周 。 此 外 ， 
血浆 置换 的 有 效 性 还 需要 足够 的 临床 试验 来 证 实 : 一 般 仅 
用 于 对 激素 和 环抱 罕 无 效 的 抗 TBM 抗体 引起 的 AIN 患 








者 。 如 果 无 效 ,尽快 停 用 大 剂量 的 免疫 搞 制 剂 .因为 对 肾 功 
能 不 全 的 患者 ,免疫 抑制 剂 的 长 期 和 大 重 的 应 用 , 易 引 起 产 
重 的 感染 甚至 死亡 。 








应 予 指出 ,日 前 尚 无 严格 的 前 瞻 随 机 对 照 S 试验 可 i 
效 。 毕 病因 素 ,病程 长 短 、 肾 功能 受 损 程度 , 问 质 炎症 





重 性 和 纤维 化 情况 以 及 治疗 是 否 及 时 、 适 宜 均 可 影响 疗效 、 
恢复 时 间 和 恢复 程度 。 

急性 肾 衰 竟 持 续 时 间 越 长 , 懈 功能 完全 恢复 的 可 能 性 
越 小 。 不 能 确定 或 去 除 病因 者 ,可 能 会 进展 至 ESRD; 特 发 
性 AIN 虽 可 自发 缓解 ,但 50 站 以 上 患者 残留 永久 的 痛 功能 









不 全 。 由 抗 TBM 抗体 引起 的 AIN 辟 功 能 损害 往往 比较 
J 


第 三 节 慢性 间 质 性 尼 炎 


慌 性 间 质 性 肾炎 (chronic interstitial nephritis, CIN) 是 
一 组 由 多 种 病因 引 超 的 慢性 臂 小 管 间 质 疾病 。 病 理 表现 以 
辟 小 管 上 皮 细 胞 的 鞭 缩 .小管 扩 张 . 问 质 纤 维 化 利 单 核 细 胞 
的 浸润 为 主要 特征 性 间 质 性 懈 炎 早期 即使 已 有 肾 小 球 
滤 ;ER) 下 降 , 光 镜 下 肾 小 球 的 形态 仍 保持 基本 止 常 
害 的 进一步 加 剧 , 小 球 的 病变 也 和 逐渐 明显 ， 
可 见 小 球 周围 的 纤维 化 ,局 灶 硬 化 以 及 最 后 的 球 性 硬化 。 
小 动脉 和 细 动 脉 内 膜 可 见 不 同 程度 的 增 厚 .但 无 血管 炎 










第 十 一 章 ” 间 质 性 肾炎 


表现 。 
【病因 】 
如 表 19-11-3 所 示 。 
表 19-11-3 ”慢性 间 质 性 肾炎 的 病因 
原 发 性 





药物 诱发 止痛 剂 
5- 拓 基 水 杨 酸 
非 省 体 类 抗 炎 药 
中 草药 

铬 

锅 

Balkan 地 区 性 肾病 
尿酸 代谢 异常 
低 钟 血 症 
高 钙 血 症 
高 草酸 尿 症 
结 节 病 
干燥 综合 征 
细菌 性 肾 震 肾 炎 
汗 他 病毒 
钓 端 螺旋 体 病 
镰 状 细胞 病 
淀粉 样 变 


代谢 异常 





免疫 介 导 


血液 疾病 





继 发 性 慢性 问 质 性 肾炎 指 由 原 发 于 展 血 管 ,好 小 球 的 病 
变 进一步 发 展 至 小 管 问 质 部 位 引起 的 慢性 小 管 问 质 性 








【临床 表现 】 

慢性 问 质 性 肾炎 起 炳 隐匿 ,多 因原 发 病 或 肾 功 能 不 全 的 
非特 异 症状 就 诊 。 早 期 以 洽 小 管 功能 障 但 为 主 .晚期 进入 
ESRD, 出 现 肾 衰 竭 的 一 系列 表现 。 尿 液 比重 常 固定 为 1.010， 
可 有 肾 性 糙 尿 , 非 党 病 范 围 内 的 蛋 髓 殿 (通常 二 2g 由 .以 
及 红细胞 、 自 细胞 和 管理。 偶尔 可 见 镜 下 腔 尿 了 生 康 培养 
阳性 。 因缘 小 管 重 吸收 尿酸 功能 障碍 ,可 兄 与 肾 功 能 水 
平 不 袖 一 致 的 低 尿酸 血 症 。 在 肾 小 球 滤 过 率 (GFR) 下 降 
到 25~30ml min. 好 可 见 肾 小 管 酸 中 斑 。 贫 备 程 度 党 党 
重 于 肾 功 能 下 峰 的 =。 临 黄 亦 有 将 近 一 于 的 患 普 有 涪 
血压 .但 丰 如 恰 小 球 痪 见 , 竺 血压 上 升幅 遮 不 太 、 河 
和 在册 醋 还 未 疯 于 221pmol L062.5mg dj) 时 ,好 可 出 现 继 发 
性 Fanconi 综 合 征 ,多 见于 因 药 物 、 多 发 性 骨髓 痛 、.HIV 感 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
染 、 铅 中 毒 以 及 中 草药 肾病 所 引起 的 慢性 间 质 性 明 炎 。 见 
夫人 ITa。 
表 19-11-4 慢性 间 质 性 肾炎 的 临床 表现 
慢性 间 质 性 肾炎 的 临床 表现 
肾 小 管 功能 障碍 程度 重 于 肾 小 球 滤 过 率 的 下 降 
肾 小 管 功能 障碍 
尿 浓缩 功能 障碍 (多 尿 、 夜 尿 增多 ) 
肾 小 管 酸 中 毒 (高 氮 性 代谢 性 酸 中 毒 ) 
完全 或 部 分 性 Fanconi 综合 征 
糖尿 .氨基 酸 尿 、 磷 酸 盐 尿 、 碳 酸 氨 盐 尿 、 高 尿酸 尿 
钠 丢 失 











高 钾 血 证 
肾脏 内 分 泌 缺陷 


低 悄 素 低 醛固酮 血 症 (高 钙 血 症 、 代 谢 性 构 中 天 ) 

活性 维生素 D, 缺 乏 ( 晤 性 骨 病 ) 

促 红细胞 生成 素 缺 乏 ( 肾 性 贫血 ) 

尿 液 检查 

尿 常规 可 见 低 比重 或 比重 固定 ,可 伴 有 屎 沉 涛 异常 

尿 蛋 白 通常 为 少 莉 ( 通 常 二 2g/d) ,主要 为 小 分 子 的 小 
管 性 蛋白 尿 .包括 溶菌 酶 .维生素 A 结合 蛋白 
微 球 蛋 白 等 













根据 病史 、 临 床 表现 、 实 
检查 常 可 提示 诊断 。 仅 对 寡 葛 确诊 或 鉴别 四 邓 
作 肾 组 织 学 检查 ,因为 病理 结果 通常 对 治疗 帮助 不 大 。 病 
因 的 诊断 需要 结合 临床 情况 再 做 进一步 书 如 血清 和 和 尿 
强 白 电泳 、 血 培养 .自身 免疫 性 疾病 的 血清 党 检查 等 (如 冷 

球 熏 和 白水 平 ` 抗 核 抗体 ` 抗 中 性 粒 细 胞 胞 浆 抗 体 、. 抗 肾 小 球 
基底 腊 抗 体 等 )。 





〖 治 疗 与 了 预后】 

大 多 数 袜 性 癌 质 性 肾炎 进展 缓慢 ,发 现 病因 并 及 时 去 
除 仍 十 分 时 期 应 用 ACEI 或 者 ARB 有 延缓 进展 的 
作用 ,人 建议 将 收缩 压 控制 在 130mmHg 以 下 。 纠正 存在 的 
股 中 盔 ( 从 伐 琶 气 钠 600mg/d, 分 3 次 | 1 服 开 始 , 连 渐 加 
如 ) ,贫血 ( 促 红 素 每 周 0.45pg/kg) .高 位 血 症 (日 服 链 结合 
旗 ) 和 四 





SR EE 

昧 功能 亢进 症 ( 维 生 泰 D 从 0. 25pg/d 开始 ) 
复 。 除非 结 生病 早 期 ,否则 无 使 用 

1 或 ) 免 疫 抑制 剂 的 必要 。 

的 习性 间 质 性 

昌 后 可 有 助手 延 



















主 涡 鲍 血 辣 - 伐 
。 在 容 生 不足 的 情况 下 





谨慎 使 用 祥 利 尿 药 。EDTA 用 于 铅 中 毒 时 的 合 合 治疗 ,对 
少数 患者 而 言 , 可 以 控制 和 矮 缓 肾 衰 竭 的 发 生 。 
慢性 间 质 性 肾炎 的 预后 取决 于 病因 、 病 变 程度 以 及 合 
并 症 如 心血 管 疾病 糖尿病 等 。 十 燥 综合 征 、 药 物性 间 质 性 
肾炎 预后 较 好 ,而 镇 痛 剂 肾病 和 中 毒性 肾病 则 预后 较 差 。 
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第 四 市 


Balkan 肾病 (Balkan nephropathy) 是 一 种 未 明 原 因 的 

地 方 性 慢性 进行 性 间 质 性 肾炎 。 多 发 生 在 长 期 居住 于 多 瑞 

河流 域 多 两 潮湿 地 区 农村 的 人 和 群 中 ,尤其 在 保加利亚 .罗马 

尼 亚 和 南斯拉夫 境内 的 多 责 河 两 岸 100 公里 内 。 高 发 区 发 

病 率 可 达 当 地 人 口 的 20% ,起 病 时 常 在 30 岁 以 上 (30 一 50 
岁 多 见 ) ,20 岁 以 下 罕见 。 

病因 未 明 。 在 流行 区 生活 少 于 15 年 的 人 几乎 不 发 病 ， 

而 迁 入 流行 区 15 年 以 上 的 定居 者 才 会 发 病 , 因 此 疑 及 与 当 

素 有 关 , 包 括 某 些 征 鼻 元 素 ( 如 独 )》\ 植 物 毒素 , 病 

z 此 至 马 儿 铃 酸 等 ,但 迄今 均 未 能 证 


可 能 与 进 传 易 感性 的 个 体 长 期 紧 


Balkan 肾病 
















实 。 有 关 基 因 的 研究 显示 
线 于 危险 因 类 有 关 。 

病理 改变 时 典型 的 慢性 间 质 性 肾炎 特征 ,以 皮质 萎缩 、 
严重 的 小 管 细胞 变性 和 间 质 纤维 化 为 特征 ; 晤 小 球 受 崇 极 
微 ,但 晚期 可 变 得 明显 。 

起 病 隐 匿 , 进 程 缓慢 断 指 标 , 早 期 诊 
断 极 为 不 易 。 无 症状 生 焦 白 尿 , 如 轻 链 、 
所- 微 球 从 自 和 视网膜 结合 蛋白 等 增多 、 肾 性 糖尿 、 灰 赣 排 
出 增多 和 排 酸 能 力 下 降 , 病 程 20 年 以 上 会 出 现 尿 浓 缩 功 能 
的 进行 性 下 降 。 其 中 服 常见 的 首发 改变 是 尿 良 - 微 球 重 自 
增多 ,继而 出 现 鼻 白 尿 ( 常 <<2g/d)、 多 诬 、 坚 4 要 中 话 、 
近 山 小 答 功 能 和 通常 没有 水 肿 . 
血压 一 般 也 正常 ,高 血压 只 出 现在 ji 晚期 。 奖 病 早期 即 
有 1 上 :贫血 .与 病情 严重 程度 相 关 。 血 洁 补 体 、 贷 白 
电泳 血 抗 GBM 或 抗 TBM 抗体 阴性 。 

确 浴 后 10 年 及 以 上 可 发 展 成 尿毒 证 。1735 
17%) 以 上 患者 可 伴 发 肾 击 输尿管 节 | 
疗 ,主要 是 支持 疗法 ,疾病 晚期 可 开展 肾脏 替代 治疗 。 
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第 五 节 ”镇 痛 剂 肾病 


镇 痢 剂 肾病 (analgesic nephropathy, AN) 是 因 长 期 过 
至 服用 镇 痛 剂 而 引起 的 一 种 特殊 类 型 的 肾脏 疾病 
主要 表现 为 肾 乳 头 坏死 和 肾 小 管 间 质 炎症 ,党 
ESRD; 停 止 服用 镇 痛 剂 常 可 减 终止 本 病 进展 

镇 痛 剂 肾病 是 较 常见 的 导致 慢性 肾 豪 竭 的 涌 脏 疾病 之 
一 ,特别 是 在 澳洲 和 部 分 欧洲 地 区 。 已 报告 的 发 病 率 在 各 
国 间 , 基 多 一 国内 不 同 地 区 间 才 很 不 一 致 。 统 计 显示 在 将 
非 那 西 丁 排除 在 非处方药 前 , AN 占 美国 终 末 期 肾病 的 
1% 一 3%, 在 北 卡罗来纳 州 可 达 10 吧 ,在 澳洲 和 部 分 欧洲 
国家 可 达到 13% 一 20% ,限制 销售 已 使 共 发 病 率 下 降 ; 我 
国 和 日 本 对 该 病 的 发 病 率 报 

所 谓 镇 
本 咖啡 可 ee 证 据 表 明 有 具有 肾 毒 性 的 是 非 那 丁丁 
利 对 乙酰 伏 枯 酚 而 非 阿司匹林 。 肾 损伤 的 程度 与 服药 的 全 
和 时 间 有 关 。 调 查 显示 ,在 伴 有 洲 重 兴衰 竟 的 本 病 串 者 中 、 
平均 服用 镇 痛 剂 总 基 约 为 10kg, 历 时 13 年 。 可 引起 本 病 
的 最 低 服 药 量 还 未 查 明 ,但 有 报告 称 规则 地 报信 镇 痛 剂 每 
日 6 片 超过 3 年 使 可 引起 本 病 。 

最 常见 的 致 病 药物 是 非 那 西 本 和 对 乙酰 抠 基 厂 ( 扑 热电 
痛 ,APAP) ,而 后 者 是 前 者 的 代谢 物 。APAP 所 敏 肾 损伤 的 
最 主要 特点 是 肾 小 管 坏死 ,血浆 册 本 升 高 和 肾 小 球 让 过 这 下 
取 。APAP 所 约 籽 损伤 可 能 由 于 其 经 籽 脏 Pis 酶 代谢 活化 
后 生成 N 乙 区 -p 茶 醒 亚 胺 (N-acetyl-p-benzoquinone imine. 
NAPQD ,后 者 壕 速 与 太原 型 谷 胱 甘 肽 反应 ,引起 细胞 内 从 
腕 冉 肽 耗竭 。APAP 还 可 通过 抑制 环 氧化 随 来 抑制 由 
四 燃 酸 end 引起 必 血 管 收缩 并 血 流 减 少 .过 
成 缺 血性 季 损 伤 。 另 有 研究 表明 ,APAP 也 可 引发 内 质 
应 激 反 应 而 非 线 粒 体 损伤 , 导 敏 小 鼠 肾 小 管 上 皮 细 胞 油 亡 、 
如 果 单 独 服 用 APAP, 由 于 内 乳头 区 有 是 够 的 谷 胱 上 肘 可 
性 ,并 不 是 以 造成 籽 损 入 是 如 昌 同 时 服用 阿 
辣 上 休 ,阿司匹林 在 与 对 乙醚 气 基 酚 合 ;用 时 可 被 转化 为 水 
杨 酸 ,而 水 杨 酸 会 



































浓缩 至 肾 皮 质 和 学 乳头 .引起 谷 胱 咱 忧 械 
疯 ; 同 时 对 乙酰 揪 基 琴 的 活性 代谢 产物 可 产生 脂 质 过 氧化 
物 和 引起 组 织 盘 自 芳 基 化 作用 ,最 终 导 致 肾 乳 头 坏 光 。 阿 
司 苞 林 在 性 功能 和 作为 治疗 药物 使 用 并 不 捞 宣 所 
能 ,但 是 阿司匹林 的 过 抽 使 a 和 
使 用 则 可 损害 肾 功 能 。 损 伤 三 

关 , 而 虚 性 物 浓度 











又 在 肾 艇 质 


第 十 一 章 “” 间 质 性 肾炎 


区 域 ;足够 的 水 化 和 利尿 ,可 降低 髋 质 乳 头 区 的 毒性 物 浓 
度 , 从 而 提供 了 保护 作用 。 实 验 和 人 类 病理 观察 发 现 .损伤 
首先 从 乳头 区 开始 ,先是 斑 片 状 坏死 ,以 后 可 发 展 至 外 散 
区 ,程度 与 范围 不 断 增加 ,随后 较 大 的 坏死 灶 形 成 钙化 。 此 
时 镜 下 可 见 发 自 肾 驳 质 直 血 管 的 毛细 血管 显著 增 厚 . 伴 乳 
头 管 坏死 ; 肾 志 和 输尿管 毛细 血管 亦 可 见 类 似 改 变 。 晚 期 
可 发 生 整 个 肾 乳 头 坏死 .脱落 或 存留 原 位 ,发 生 收 缩 和 钙 
化 。 皮 质 萎缩 性 首 痕 常 超越 通 质 节 段 ,并 伴 邻 近 区 域 的 代 
偿 性 肥大 ,在 形态 上 形成 特征 性 的 皮质 结 节 。 此 时 镜 下 则 
以 问 质 纤维 化 和 慢性 炎症 细胞 浸润 为 著 。 有 

本 病 好 发 于 30 一 50 岁 的 神经 质 女 性 , 约 为 男性 的 7 
倍 。 起 病 较 隐 医 ,早期 多 天 明显 症 状 . 可 有 多 尿 和 夜 尿 增 : 
多 , 常 因 使 用 镇 痢 剂 引起 的 贫血 和 (或 ) 消 化 性 溃疡 症状 或 

注 诊 ,继而 发 现 本 病 。 随 着 病情 的 发 展 可 出 现 失 钠 

性 肾病 或 远 端 崩 小 管 性 酸 中 毒 。 有 50 中 一 75 嗓 的 患者 有 
高 血压 ,并 可 表现 为 恶性 商 血 压 , 可 能 与 艇 质 抗 高 血压 物质 
的 减少 和 肾 索 、 血 答 紧 张 素 交感 神 经 系统 的 活性 增高 有 
关 。 本 病 的 显 ; 是 无 菌 性 腔 尿 和 肾 乳 头 坏 死 。 急 性 肾 
乳头 坏死 表现 为 突 发 性 肉眼 血尿 、 肾 绞 痛 及 严重 斥 质 血 症 ， 
慢性 凤 和 乳头 坏 死 可 无 明显 的 临床 表现 。 约 60 史 患者 伴 发 
尿 路 感染 。 持 续 或 反复 发 作 尿 感 者 可 并 发 崩 结 石 。 蜡 期 出 
现 慢性 肾 功 能 不 全 ,有 显著 的 肾 小 管 功能 减退 .少数 叫 者 表 
现 为 少 尿 型 肾 衰 竟 。 如 继续 用 药 , 则 痛 胜 病变 继续 发 展 . 导 
致 永 毒 症 。 每 日 服 镇 痛 剂 lg 超过 2 年 .是 目前 诊断 本 病 可 
接受 的 圾 低 的 剂 唱和 时 限 标准 。 

对 于 长 期 服用 镇 痛 药 ,有 多 种 身体 不 适 主诉 的 慢性 肾 
误 竟 患者 ,都 应 dle 晓 像 于 检查 ,包括 超声 探 
测 . 廊 脉 凤 运 (IVP) 和 CT 等 ,具有 一 定 的 诊断 价值 ， 
CT 平 扫 最 具 意 义 的 特 二 化 、 肾 体积 缩小 和 肾 
外 形 改 变 。 影 像 学 早期 表现 为 凤 孟 增 宽 . 肾 蓝 杯 口 变 钝 . 晚 
期 出现 肾 乳 头 坏 死 的 典型 表现 , 肾 孟 、 肾 荡 充 盘 缺 损 , 使 造 
影 剂 进入 上 i ,并 包围 阁 悄 乳头 而 形成 典型 的 环形 影 。 
静脉 肾 雷 造 贡 效 缩 .部 分 病例 可 见 
好 乳头 坏死 。CT 检查 可 以 发 现 围 绕 肾 密 有 粤 型 的 花环 样 
愉 乳 头 钙化 。 
'“ 阁 剂 肾 症 后 期 最 容易 合并 的 两 大 疾病 为 恶性 是 阁 向 
动脉 消 样 便 化 . 约 828 一 10 政 患者 可 发 生 尿 路 移行 上 皮 六 ， 
在 50 岁 以 下 的 女性 中 .镇 痛 剂 彤 病 是 引起 膀胱 毛 
因 。 对 所 有 患者 .包括 已 停 用 si 
上 慰 Dy 忠 者 应 有 a 泌 人 2 
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大 法 信用 痢 于 人 你 . i a 水 。 
Ne 由 昨 剂 对 本 病 患 着 上 分 重要 .但 是 

站 剂 柯 重要 .特别 是 避免 合用 服用 or 

(或 ) 可 入 加 尽管 | 1 量 还 缺乏 人 确 瘦 的 对 单独 或 联合 合用 

不 含 非 闭 凸 丁 的 和 的 和 证据. 医生 和 仍 应 该 提高 

禾 惕 .对 对 乙酰 氨基 雁 氏 非 党 体 抗灾 药 CNSAID) 的 重度 使 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 





用 者 进行 筛选 ,并 尽 可 能 劝 阳 他 们 使 用 这 些 药物 。 


参考 文献 
Brenner,BM Brenner &- Rector’s The Kidney. 9th ed. Phila- 
delphia, Saunders,2012. 


第 六 节 ” 马 饮 铃 酸 肾 病 
叶 志 斌 
马 兜 铃 酸 肾病 (aristolochic acid nephropathy, AAN) 指 由 
于 应 用 含 马 忽 铃 酸 的 植物 药 而 引起 的 肾脏 损害 。 马 忽 铃 属 
植物 药 主要 包括 关 木 通 、 马 兜 铃 ( 果 ) .天 仙 藤 ( 马 忽 铃 茎 )、 青 
木 香 ( 马 钨 铃 根 ) 广 防己 、 朱 砂 种 和 寻 骨 风 等 。 马 金 铃 属 植 
物 中 的 马 兜 铃 酸 为 混合 物 ,主要 含 马 兜 铃 酸 工 及 贡 ,还 含有 
少量 的 马 兜 铃 酸 亚 等 。 马 兜 铃 酸 对 肾 小 管 上 皮 细 胞 的 细胞 
毒性 大 小 依次 为 AA-I、AA-I 、AA-HEa 和 AA-TIa。 
药材 中 马 忽 铃 酸 含量 受 产地 、 生 长 方式 (栽培 或 野生 )、 
生长 时 间 、 采 集 季 节 、 药 用 部 位 以 及 炮制 方法 等 多 种 因素 影 
响 很 大 。 目 前 ,对 上 述 各 单 味 马 儿 铃 酸 植 物 药 的 肾脏 毒性 
问题 已 引起 了 较 足 够 的 重视 ,但 民间 应 用 此 类 药物 仍 不 少 
见 .尤其 值得 注意 的 是 许多 常用 复方 中 药 制剂 中 含有 不 同 
量 的 马 忽 铃 展 类 药物 ,这 些 药物 在 临床 上 应 用 仍 较为 广泛 ， 
应 引起 足够 的 警惕 。 





【发 病 机 制 】 

动物 实验 显示 , 注 脉 注射 马 忽 铃 酸 后 ,各 胜 器 中 马 忽 铃 
股 含 量 以 肾脏 最 高 。 马 多 铃 酸 主要 以 转化 的 代谢 产物 马 呢 
铃 内 酰胺 的 形式 从 尿 和 类 便 排 出 。 马 金 铃 酸 在 人 体内 有 营 
积 效应 ,肾脏 是 马 钨 铃 酸 最 主要 的 著 积 场所 之 一 。 

不 同 剂量 马 钨 铃 酸 损伤 内 小 管 ,导致 间 质 纤维 化 的 机 
制 也 不 相同 。 短 期 .大 剂量 应 用 马 忽 铃 属 植物 药 可 导致 急 
性 肾 小 管 坏 死 ,长 期 小 剂 基 应 用 马 狗 铃 属 植物 药 或 其 复方 
制剂 所 致 的 肾脏 损害 紫 及 肾 小 管 和 间 质 ,表现 为 肾 小 
管 上 皮 细 胞 凋 亡 ,萎缩 和 广泛 的 肾 间 质 纤维 化 ,从 外 艇 到 内 
饼 冯 渐 减轻 ,而 肾 小 球 损伤 很 经 ,部 分 晴 小 球 旦 缺 血性 硬 
化 ,残存 性 小 球 正常 或 毛细 血管 祥 场 陷 , 基 底 膜 虹 缺 血 性 银 
缩 ,免疫 荧光 多 阴性 马 兜 铃 酸 诱 导 肾 小 管 上 皮 细 胞 凋 亡 
和 和 姿 缩 的 机 制 讽 下 ,动物 试验 显示 , 马 犯 I 和 马 狗 
签 上 目 玫 可 以 与 DNA 形成 加 合 物 , 诱 导 上 内 突变 , 马 吃 锥 
商工 对 肾脏 超 微 结构 的 影响 以 核 变 异 为 主 ,以 上 可 能 是 马 
多 铃 酸 引起 籽 小 管 上 皮 细 胞 凋 亡 和 间 质 纤维 化 的 主要 原 
因 。 体外 人 研究 发 现 AA- J 可 抑制 肾 小 管 上 皮 细 胞 的 生长 ， 
使 细胞 周期 停滞 于 G2/M 期 。 此 外 , 忽 性 马 忽 铃 酸性 
氢 尖 患者 虹 脏 常 可 免 小 于 间 和 人 球 小 动脉 内 虐 细胞 肿 帐 、 
和 厚 ;部 分 长 期 服用 广 防 已 的 患者 ,其 血清 p ANCA 
在 动物 实验 中 发 现 , 民 期 饲 喂 广 防己 大 也 的 血清 
利 肾 组 织 前 列 腺 素 系 统 TXAs/P(l 失 衡 ,这 些 证 据 提 示 者 
















































管 病变 在 本 病 的 发 生 中 也 起 一 定 的 作用 。 值 得 注意 的 是 ， 
对 马 匈 铃 酸 肾 毒性 的 认识 , 主要 来 源 于 对 马 兜 铃 属 植物 药 
的 临床 观察 ,但 马 儿 铃 属 植物 中 除 含 马 兜 铃 酸 外 ,还 含有 许 
多 其 它 成 分 ,后 者 是 否 有 肾脏 毒性 ,目前 还 不 能 清楚 。 药 物 
炮制 方法 和 配伍 等 对 马 匈 铃 酸 肾脏 笨 性 大 小 也 可 能 有 一 定 
程度 影响 ,对 此 尚 缺 乏 研究 。 


【临床 表现 】 

马 兜 铃 酸痛 病 的 临床 表现 与 所 用 马 兜 铃 属 植物 药 的 种 
类 .用 量 和 用 法 以 及 个 体 易 感 性 等 有 关 , 可 表现 为 急性 肾 损 
伤 . 慢 性 肾 训 竭 和 以 肾 小 管 损害 为 主 的 三 种 类 型 ， 

1. 急性 肾 损伤 ” 均 为 -次 或 短期 大 剂 星 服用 关 木 通 
而 引起 急性 肾 损 伤 。 各 报道 中 患者 所 服用 的 关 木 通 剂量 相 
差 较 大 ,所 服 剂 型 均 为 前 剂 。 急性 懈 衰 竭 可 时 少 屎 或 非 少 
尿 型 ,多 伴 近 端 及 远 端 肾 小 管 功能 障碍 ,如 肾 性 糖尿 和 低 渗 
尿 , 党 合并 消化 道 症状 (如 恶心 呕吐 、 上 股 不 适 、 肝 损害 ) 和 
血液 系统 异常 (贫血 、 血 小 板 减少 等 ) ,高 血压 不 常见 。 尿 常 
规 示 少 量 蛋 白 尿 , 伴 少量 红 ` 白 细胞 及 管 型 。 光 镜 下 可 见 急 
性 肾 小 管 坏死 . 肾 间 质 水 肿 和 小 动脉 内 皮 细 胞 肿胀 , 肾 小 球 
基本 正常 ,免疫 荧光 (一 )。 经 积极 治疗 , 停 药 后 悄 功 能 多 可 
逐渐 恢复 ,但 恢复 速度 较 一 般 急性 肾 小 管 坏死 慢 , 往 往 需 数 
月 ,不 少 病例 得 留 不 同 程度 的 籽 功 能 不 全 。 

2. 慢性 肾 衰 竭 见于 长 期 应 用 马 钨 铃 属 植物 药 者 ,也 
可 由 重症 急性 马 匈 铃 酸痛 病 迁 延 而 来 。 国外 有 关 资 料 主要 
来 源 于 比利时 学 者 的 系列 报道 ,他 们 发 现 百 余 例 年 轻 女 性 
因 长 期 服用 含 广 防己 的 减肥 胶 缀 而 发 生 慢 性 肾 衰 竭 ,国内 
则 以 长 期 服用 关 木 通 或 含 马 钨 铃 酸 的 复方 制剂 (如 龙 胆 海 
肝 丸 .甘露 消毒 丸 ) 最 为 多 见 。 慢性 马 钨 铃 酸 肾 病 表 现 为 慢 
性 间 质 性 肾炎 和 进行 性 籽 功 能 减退 ， 病程 早期 以 肾 小 管 功 
能 异 -为 主要 表现 .如 和 夜 尿 增 多 ,贫血 发 生 早 旦 程度 较 重 ， 
血压 正常 或 稍 高 , 肾 功 能 恶化 速度 快 且 在 停 药 后 仍 迅速 进 
展 , 恶 化 速度 受用 药 时 间 以 及 停 药 至 作出 诊断 的 时 间 等 因 
素 影 响 。 实 验 室 检 查 : 低 渗 尿 、. 悄 性 柱 尿 利 轻 度 蛋白 尿 , 贷 
厚 少 量 红 、 白 细胞 及 管 型 。 病 程 后 期 则 出 现 氮 质 血 症 或 尿 
授 症 症状 。 B 超 见 双 肾 缩小 ,半数 患者 双 消 大 小 不 对 称 。 

3. 肾 小 管 功能 障碍 见于 长 期 、 小 剂量 服用 马 兜 铃 属 
植物 药 者 。 患 者 以 籽 小 管 功能 损害 为 主要 表现 , 常 星 工 型 
和 (或 )T 型 肾 小 管 酸 中 毒 ,甚至 呈 Fanconi 综合 征 , 表 现 为 
三 力 .HH 渴 、 多 饮 、 多 尿 和 夜 尿 增多 等 。 尿 常规 改变 轻微 ,可 
有 少量 蛋 和 白 尿 , 尿 渗透 压 降低 , 呈 Fanconi 综合 征 者 有 肾 性 
糖尿 和 氨基 酸 尿 。 血 生化 示 低 刨 和 高 线性 代 谢 性 酸 中 毒 。 

长 期 服用 马 儿 铃 酸 属 植物 药 者 常 伴 有 肾 外 器 官 受 黑 ， 
如 主动 脉 游 关闭 不 全 和 输尿管 周 用 纤维 化 而 引起 的 双 侧 输 
尿 管 肾 苹 积 水 。 尤 其 洁 要 鸭 是 . 己 忽 铃 酸 有 雍 疗 作 
长 期 应 用 可 导致 泌尿 系统 或 消化 系统 上皮 不 典型 增生 或 狮 
内 发 现 多 例 已 停 药 此 已 经 行 肾脏 替 1 多 年 的 
常 为 多 发 性 、 
























A a 


梭 。 忽 
患者 ,发 生 泌 尿道 和 (或 ) 消 化 道 肿 痛 ; 革 肿瘤 











根据 临床 特征 和 用 药 史 ,可 作出 初步 诊断 。 典 型 的 肾 
脏 病理 改变 有 助 于 确诊 。 马 兜 铃 酸 有 累积 的 肾脏 毒性 作 
用 ,即使 长 期 按 药典 剂量 服用 ,也 可 能 导致 慢性 肾 损害 。 原 
有 慢性 煤 脏 疾病 者 ,对 马 忽 铃 酸 肾 损害 的 易 感性 增加 。 


【防治 

最 好 的 措施 就 是 停 用 所 有 马 狗 伶 属 植物 药 或 其 制剂 ， 
但 我 国 日 前 马 铬 铃 属 植物 药 的 应 用 仍 较 广泛 ,加 之 中 药 小 
用 和 毒性 问题 未 受到 足够 重视 或 认识 不 一 , 马 儿 铃 酸 肾 损 
害 仍 时 有 发 生 。 目 前 尚 无 有 效 的 针对 病因 的 治疗 方法 。 个 
别 报道 用 小 尼 松 治疗 中 等 度 肾 损害 的 马 多 铃 酸 肾 病 , 认 为 
可 延缓 坚 衰 出 发 展 速度 ,但 因 该 研究 病例 少 ,缺乏 长 期 随访 
资料 , 尚 难以 对 其 疗效 作出 客观 评价 。 分 别 有 学 者 报道 在 
动物 实验 中 发 现 再 磺 舒 或 牛 磺 酸 有 减轻 马 儿 铃 酸 悄 脏 毒 性 
的 作用 。 出 现 水 ,电解 质 和 酸 破 代谢 闪 乱 者 应 及 时 纠正 , 严 
重 急 \ 慢 性 肾 衰 竟 者 需 透 析 或 旦 移植 治疗 ,移植 后 所 有 患者 








第 十 二 章 


肾 乳 头 坏死 (renal papillary necrosis) 又 称 坏死 性 肾 乳 
头 炎 或 痛 允 质 坏死 ,是 因 肾 内 惕 区 缺 血 和 (或 ) 严 重 感染 导 
到 的 肾 实质 毁损 性 并 发 症 ,通常 局 限于 肾 乳 头 部 ,其 本 质 上 
应 归属 于 慢性 间 质 性 肾炎 。 





不 


【病因 】 

本 症 病因 众多 ,包括 禧 尿 病 、 闻 血管 病变 、 尿 路 梗阻 轿 
二 肾炎 镇 痢 剂 肾病 、 移 植 痛 排 异 反应 . 镰 状 血红 蛋白 病 , 必 
性 酒精 中 毒 等 。 


【病理 与 发 病 机 制 】 

本 症 常 浴 及 双 习 .但 也 可 只 和 累及 一 侧 。 按 坏死 部 位 分 
为 艇 质 型 ( 罕 隆 部 和 屯 头 部 正常 ) 和 乳头 型 ( 容 隆 部 和 乳头 
部 坏死 ) 两 型 。 病 程 发 展 缓慢 者 还 可 见 林 同 程度 的 钙化 。 
本 证 制 与 艇 质 乳头 区 血 供 相 对 差 有 关 . 展 揽 质 血 


















第 十 二 章 ” 肾 乳头 坏死 


的 马 儿 铃 酸 肾 病 无 复发 。 
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肾 乳 头 坏死 


钟 一 红 ” 丁 小 强 


氧 . 小 血管 和 微血管 病变 (如 糖尿 病 )、 沪 韦 内 压力 增高 (如 
梗阻 性 肾病 )、 酸 性 物 刺 激 、 血 黏稠 度 增高 (如 鳞 状 血红 恒生 
病 和 巨 球 蛋白 病 等 ) 和 和 皮 毒性 物 作 用 (如 镇 痛 剂 肾病 ?时 . 虹 
乳头 可 有 严重 缺 血 缺 气 . 最 终 导 致 坏死 。 缺 血 的 野 乳头 弓 
织 、 对 漳 居 或 梁 的 易 感 性 增加 , 易 发 生 竖 击 肾 炎 : 后 背 所 


引 直 的 炎症 和 和 水肿. 又 进一步 加 重 缺 血 促进 坏死 。 








【临床 表现 】 

临床 表现 的 轻重 .取决 于 坏死 的 部 位 范围 和 病 痰 发 展 
的 速度 。 按 赵 病 方式 和 病程 的 不 同 可 分 为 两 型 :四 急性 肾 
乳头 坏死 :起 病 急 : 肾 区 或 者 胸部 疼痛 伴 和 肉眼 血尿 利尿 路 币 
激 征 .可 有 塞 战 高 热 . 严 更 省 可 发 展 为 急性 性 损伤 少康 或 
普 无 尿 。 合 慢性 悄 乳 头 硒 寻 : 较 少见 :各 起 病 .或 侧 发 性 
绞 痛 , 亦 可 呈 间 网 不 伴 进 行 性 习 功 能 
减 造影 时 发 现 环形 征 
















续 镜 下 血尿 、 





而 被 发 现 。 








第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


【诊断 与 治疗 】 

当 糖 尿 病 或 者 慢性 梗阻 性 肾病 患者 的 肾 笛 肾炎 抗 感染 
治疗 效果 不 佳 ,并 出 现 进 行 性 肾 功能 减退 者 ,应 高 度 怀疑 不 
症 。 如 在 尿 中 查 到 肾 组 织 块 ,或 者 影像 学 检查 证 实 . 诊 断 便 
可 成 立 。 当 然 ,与 肾 石 症 、 肾 结核 .其 他 慢性 间 质 性 肾炎 ( 包 
括 镇 痛 剂 涌 病 ) .泌尿 系 感染 等 均 应 作 鉴 别 。 治 疗 应 按 病 央 
施 治 ,积极 控制 感染 、 解 除 梗阻 ,已 发 生 肾 功 能 不 全 者 按 肾 
功能 不 全 处 理 。 如 为 单 侧 性 肾 乳 头 坏死 .必要 时 可 考虑 手 











第 一 节 ” 肾 性 糖尿 


(renal glucosuria) 


一 、 贤 小 管 对 首 萄 糖 的 重 吸 收 





葡萄 娘 能 自由 通过 晴 小 球 的 基底 膜 , 故 血浆 与 籽 小 彼 
原 永 中 的 葡萄 糖 浓 度 基本 相同 。 肾 小 管 对 葡萄 糖 有 很 蝇 的 
下 吸收 能 力 , 近 端 必 小 管 几乎 重 吸 收 肾 小 变 原 尿 中 的 全 部 
区 萄 村, 其 中 大 多 数 在 近 端 肾 小 管 的 前 部 1/4 被 重 吸收 。 
正常 坚 脏 重 吸 收 滤 过 的 所 有 葡萄 精 , 但 在 疾病 或 血 粮 浓度 
增加 情况 下 , 尿 中 出 现 葡萄 精 。 在 县 吝 的 葡 菊 业 滤 过 负荷 
下 如 无 更 多 的 葡萄 糖 被 性 小 管 上 皮 细胞 重 吸收 ,可 得 到 肾 
小 管 葡 萄 糖 最 大 重 吸收 


for glucose, Tm() 








E(tubular maximum rcabsorption 






人 Tm(; 为 250~375mg/ (min * 
1 73m )。 当 肾 小 球 滤液 申 菠 萄 糖 全 超过 了 mG 时 ,就 出 现 
祥 尿 。 男 性 次 于 女性 .小 儿 按 体 表 面积 纠 正 后 与 成 人 相同 。 
但 老年 人 渐 下 降 。 近 年 研究 表明 ,TmG 也 不 
的 ,因为 GER Na 的 再 吸收 世 对 它 均 有 


pd 影响 ,所 以 有 研究 
f 闪 为 ,TmG 也 不 能 完全 代表 肾 小 管 的 备 上 吸收 功能 . 








是 完全 问 定 












i 

瀛 用 m7GFR 来 表示 。 
临床 上 党 把 表现 尿 业 时 的 血 枯 水 平 称 为 痛 柱 羡 . 约 为 
56 一 10. 55mmol/L(160~ 190mg/ dl) 。 但 是 肾 小 管 黎 草 





-| 3 可 
舌 的 重 吸 收 存在 伸展 (splay) 现 象 ,有 时 未 达到 'TnaG 之前。 
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治疗 。 对 可 能 加 重病 情 的 各 种 诱因 应 加 以 预防 ,包括 控 
制 高 血压 .禁用 前 列 腺 素 合成 酶 抑制 剂 等 ,有 减缓 病情 发 展 
的 作用 。 
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可 以 出 现 葡萄 糖尿 。 目 前 认为 是 肾 单位 不 其 一 性 所 致 , 即 
各 个 肾 单 位 在 大 小 、 结 构 及 作用 机 能 存在 差异 ,各 自 的 
GFR 与 TmG 并 不 完全 相同 。GFR 大 而 TmG 低 的 肾 单位 
易 出 现 糖尿 ;反之 ;GFR 小 而 TmG 高 的 肾 单 位 就 不 易 出 现 
糖尿 。 所 以 嗓 糖 阔 可 看 作 是 部 分 肾 单位 再 吸收 功能 达到 亿 
和 时 的 血糖 浓度 。 故 有 人 称 此 为 最 低 肾 烽 六 ,而 TmG 为 
吕 襄 肾 烽 国 
1 et 曲 小 管 再 吸收 的 机 制 沿 未 完全 清楚 。 一 - 般 
认为 通过 需 钢 的 耗 能 主动 转运 过 程 :能 量 消 耗 主要 用 于 钠 
具体 过 程 有 2 步 :@ 近 则 小 管 1 - 皮 细 胞 的 刷 状 绿 有 偶 联 
衣 中 的 葡萄 糖 与 Na” 结合 而 转运 入 细胞 内 ,其 
调节 ;多 进入 细胞 内 的 葡萄 
EE 并 体 结合 易 化 扩 





: 近 
















有 速 
粮 









散 ) 通 过 基底 火 而 进入 血浆 ,这 型 载体 对 心 位 有 产 基 的 糙 具 
有 特异 转运 功能 。 而 Na 则 在 管 周 膜 上 钠 泵 的 主动 转运 下 。 






对 出 至 j 间 际 的 体液 中 ,使 细胞 内 与 管 膝 内 钠 保持 一 定 梯 

i 二 续 不 断 地 进行 下 去 。 
可 促进 
本 结合 ， 
洋 地 黄 .2.4- 二 俏 基 莱 酚 可 干扰 钠 泰 转运 . 故 均 可 影响 耕 的 
也 有 影响 ,如 生长 激素 可 有 促进 作 
则 有 抑制 作用 ， 





三 、 原 发 性 肾 性 糖 条 


原 发 性 恰 性 粮 尿 (primary renal glucosuria) 是 近 端 将 





小 管 对 葡萄糖 再 吸收 功能 减低 而 引起 的 疾病 ,又 称 家 族 性 
肾 性 糖尿 (familial renal glucosuria) 或 良性 糖尿 (benign 
glucosuria)。 本 病 比较 少见 , 据 Joslin 统计 的 发 病 率 .5 万 
名 糖尿 的 患者 中 仅 94 例 为 本 病 。 国 内 也 有 少数 报告 。 

早期 的 研究 表明 本 病 是 常 染色 体 隐 性 遗传 疾病 ,但 某 
些 家 系 为 常 染色 体 显 性 遗传 。 新 近 发 现 的 突变 包括 
SLGA2 基因 编码 的 钠 / 糖 共同 转运 子 SGLT2。 原 理 未 
明 , 可 能 与 下 列 因 素 有 关 :@ 近 端 肾 小 管 解剖 面积 减少 ,与 
肾 小 球 滤 过 面积 相 比 ,比率 下 降 ( 球 管 功能 不 平衡 ); 名 肾 小 
管 细胞 对 和 葡萄糖 的 转运 系统 有 器 质 的 或 功能 上 的 不 平衡 ; 
名 内 小 管 细胞 内 对 不 同 浓度 的 葡 葡 糖 贮 积 功能 减低 ;@ 肾 
小 管 细 胞 膜 对 葡萄 糖 的 渗透 性 降低 ;@ 肾 小 管 转运 葡萄 糖 
的 细胞 载体 对 葡萄 糖 的 亲和力 减低 。 

根据 糖 滴定 曲线 可 分 为 三 型 :A 型 : 肾 阔 与 TmG 均 减 
低 , 故 为 真性 糖尿 ,是 葡萄 糖 转运 子 转运 能 力 下 降 . 常 合 3 
有 其他 悄 小 管 转 输 功能 缺陷 (参见 本 章 第 五 节 *Fanconi 综 
合 征 ”);B 型 : 肾 闽 降 低 而 TmG 仍 正常 , 故 为 假 性 肾 性 糖 
尿 , 表 现 为 转运 因子 亲和力 的 下 降 , 常 为 孤立 性 肾 性 糖尿 
(isolated renal glucosuria);O 型 ,表现 为 任何 情况 下 ,都 不 
能 重 吸收 葡萄 糖 ,但 遗传 机 制 不 清楚 。 

本 病因 无 症状 ,多 偶然 或 根据 家 族 史 追查 发 现 。 根 据 
前 述 临床 特点 与 家 族 史 诊断 不 难 。 有 时 需 与 下 列 情况 
鉴别 : 

1. 糖尿 病 ”两 者 区 别 很 重要 ,特别 是 真性 糖尿 四 者 伴 
有 肾 闵 降低 者 (可 能 占 糖 尿 患者 的 1/3)。 因 为 两 者 治疗 方 
法 、 预 后 完全 不 同 , 可 通过 血糖 或 糖 耐 量 试 验 来 鉴别 。 

2. 其 他 糖尿 ”如 成 糖尿 (pentosuria) ,为 常 染 隐 性 挝 
传 疾病 ,盐酸 二 羧基 甲 茉 (Bial) 反 应 阳性 ;果糖 屎 (fructos- 
uria) ,见于 特 发 性 或 遗传 性 不 能 耐 受 性 果糖 症 , 问 菜 二 酚 
(Selivanoff) 反应 阳性 ; 乳糖 尿 (lactosuria)、 半 乳糖 尿 
(galactosuria) 及 甘露 庚 糖 尿 (mannoheptosuria) 等 可 用 纸 
上 上 层 析 法 来 鉴别 。 

此 外 ,慢性 肾炎 、 最 孟 肾 炎 、 多 发 性 骨 艇 瘤 、 中 毒 、 
Fanconi 综合 征 以 及 奸 娠 也 均 可 有 糖尿 ,但 原 发 病 明 确 . 不 











第 十 三 章 ” 肾 小 管 疾病 
难 鉴别 。 

一 般 不 需 治疗 .严重 病例 有 低 血 糖 者 对 症 处 理 。 但 在 
妊娠 或 长 期 禁 食 .O 型 糖尿 可 发 生 脱 水 和 酮 症 。 


三 、 先 天 性 首 萄 粮 - 半 和 乳糖 肠 - 
肾 小 管 吸收 不 良 综 合 征 
(congenital glucose galactose 
malabsorption) 


I4 
1962 年 首次 报道 后 ,目前 已 有 20 多 例 ,是 空肠 与 涌 小 上 | 
管 上 皮 对 六 乳 禄 与 葡萄 糖 转运 均 有 先天 缺陷 ,主要 表现 在 一 一 
肠 道 吸收 功能 障碍 ,初生 儿 水 样 腹泻 .并 致 脱水 与 营养 不 
良 , 大 便 中 可 检 出 大 量 半 屯 糖 : 改 嘿 果糖 可 以 治 念 。 皮 脏 病 
变 较 轻 ,日 只 见于 纯 合子 ,每 日 尿 糖 仅 0. 4 一 1.0g,TmG 亦 
仅 轻 度 下 降 ,甚或 正常 .但 Fmin G 常 降低 。 


第 二 节 ” 肾 性 氨基 酸 尿 


肾 性 氨基 酸 尿 (renal aminoaciduria) 是 一 组 以 肾 小 管 
对 氨基 酸 转运 障碍 为 主 的 肾 小 管 病 。 


一 、 生 理性 氮 基 酸 尿 





血浆 中 氨基 酸 可 自由 通过 肾 小 球 基底 膜 而 进入 原 尿 ， 
但 绝 大 部 分 氨基 酸 在 通过 近 端 崩 小 管 时 被 再 吸收 。 再 豚 收 
率 一 般 达 98% 一 99%. 甘 煞 酸 与 组 做 酸 稍 差 .各 为 95% 一 
98% 及 90% 一 95 癌 。 故 除 这 两 种 氨基 酸 外 .其 他 钴 基 酸 在 
尿 中 排出 量 均 不 多 ( 表 19-13-1)。 在 24 小 时 尿 中 游离 气 基 
酸 总 量 为 1. 1g. 结 合 氨基 酸 2. 0g. 后 者 水 解 后 主要 是 甘 氨 
酸 (70% 来 自 马 尿酸 ). 门 冬 扫 酸 和 谷 氨 酸 ( 分 别 来 自 门 冬 琶 
胺 和 莱 乙 醚 谷 扫 酰胺 )。 尿 中 氨基 酸 排 基 与 组 成 有 很 大 个 
体 差 异 . 这 主要 同 血 浆 中 氨基 酸 浓 庶 及 肾 小 管 再 吸收 功能 
有 关 。 此 外 年 龄 .膳食 、 姓 娠 、 踪 传 等 因素 亦 有 一 定 影响 。 















表 19-13-1 正常 人 血 及 尿 中 氨基 酸 量 与 肾 清除 值 
血 中 含量 尿 中 排 量 肾 清 除 值 ml/ 
mg/d! mg/24h (min » 1. 73nY 

牛 碘 酸 0. 55 156(85~300) 1.7 一 1 
凑 腑 揪 酸 0 

天 门 冬 氨 酸 0.03 6.3501.9—~19. 4) 0~2.4 

苏 贷 酸 1 一 39 23(15~50) 0:8~1:5 
丝 令 酸 Et 13(25~75) 1.9~3.0 
大门 冬 酰胺 6 一 58 54(30~90) 0.7~1.8 
谷 盆 酰胺 8.3 100 0.7~1.8 
甩 氨 酸 2.36 <10 0 
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血 中 含量 尿 中 排 量 肾 清 除 值 ml/ 
mg/dl mg/24h (min。1. 73m2 ) 

谷 氨 酸 0.70 <10 0. 3 一 0.7 
甘氨酸 1.54 132(70 一 200) 2.7~5.8 
丙 氨 酸 3 一 41 46(20~70) 0.3~0.9 
人 妥 氨 酸 2~88 3(2~4) 0.1~0.3 
半 胱 氨 酸 1~18 10(10 一 20) end 
甲 硫 氨 酸 0.38 10 1 
异 亮 氮 酸 0. 89 18(10~30) 0.2~1.0 
亮 氨 酸 1. 69 14(10~25) Qi252059 
酷 氮 酸 1.03 35(15 一 50) 了 
葵 丙 氨 酸 0. 84 18(10 一 30) 0.7~1.4 
鸟 奥 酸 0.72 一 10 微量 
赖 氨 酸 2 一 27 19(10~50) 0.2~1.9 
组 揽 酸 1.15 216(110 一 320) 4.7 一 9. 1 
精 拟 酸 到 而 一 10 0. 2 一 0.8 
色 鹏 酸 1 
B 茶 丙 氨 酸 0.20 20C4~180) 
和 所 荐 异 本 玻 0.20 20(4~180) 
氨基 丁 酸 人 10 
瓜 氨 酸 7 0.5 一 10 


稍 小 管 对 气 基 酸 的 再 吸收 机 制 尚未 完全 清楚 ,可 能 与 
简 萄 糙 相 似 , 是 靠 肾 小 管 上 皮 细 胞 剧 状 缘 的 裁 体 来 主动 转 
运 ,也 是 一 个 需 钠 耗 能 的 过 程 。 和 葡萄 糖 、Na” 及 根 皮 砷 对 氨 
其 酸 再 吸收 有 竞争 性 抑制 作用 。 有 作者 认为 细胞 膜 工 丰富 
的 Y 谷 氨 酰 腕 转 肽 酶 也 参与 转运 过 程 ,但 其 与 载体 .Na- 的 
确切 关系 未 明 。 此 外 某 些 磊 性 氨基 酸 还 可 能 是 通过 被 动 扩 
获 而 被 再 吸收 的 。 











二 、 病 理性 和 氮 基 酸 尿 


1. 浇 出 性 ” 亦 有 称 为 饱和 性 氮 基 酸 尿 (saturation 
anunoaciduria) ,是 由 于 氨 直 酸 代谢 异常 ， 血 内 浓度 升 高 . 超 
过 闻 国 而 洲 流 排出 。 主 要 由 于 肝病 和 某 些 遗传 性 代谢 病 
引起 。 

2. 肾 性 ”氨基酸 在 体内 的 代谢 是 正常 的 ,但 由 于 肾 小 
管 的 转运 功能 障 得 , 灰 中 彼 失 所 
调 : 这 与 质 基 县 转运 有 关 的 基因 发 
受 损 有 关 

很 搓 季 小 管 亿 基 酸 转运 缺陷 的 情况 ,将 肾 性 贫苦 酸 屎 

分 为 下 种 类 型 :和 中 性 气 基 酸 (中 性 单 气 基 及 单 凑 荐 贷 旺 













而 导 敏 氨基 酸 平衡 失 
生 突 变 , 或 邮 小 管 相 身 
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酸 ) 转 运 系统 缺陷 ,如 Hartnup 病 ; 外 一 碱 基 氨 基 酸 ( 赖 氨 
酸 、 精 氨 酸 、 乌 氨 酸 和 胱 氨 酸 ) 转 运 系统 缺陷 ,如 典型 的 胱 氮 
酸 尿 、 二 碱 基 氨 基 酸 尿 .高 胱 氨 酸 尿 等 ;四 亚 氨基 甘 抠 酸 ( 包 
括 须 气 酸 . 关 月 氨 酸 及 片 氨 酸 ) 转 运 系 统 缺 陷 , 如 亚 气 基 甘 
氨 酸 尿 ; 四 二 羚 基 贫 基 酸 ( 包 括 天 门 冬 损 基 、 谷 亿 酸 ? 转 
统 缺 陷 , 如 二 羧基 毛 基 酸 尿 ;@B 气 枯 酸 (包括 牛 贷 酸 下 
氮 酸 .B- 搞 革 姑 丁 酸 ) 转 运 系 统 缺 陷 。 下 文 将 重点 介绍 几 种 
由 于 肾 小 管 遗 传 性 质 基 酸 转 运 缺 聊 而 致 的 肾 必 氢 基 酸 尿 。 

3. 普遍 性 氨基 酸 委 失 ” 汪 性 彝 基 机 除 以 上 上 述 个 别 或 
组 似 基 酸 尿 形式 出 现 外 ,也 可 表现 为 "全 生 基 酸 永 ”, 即 各 组 
氨基 酸 转运 系统 都 有 障碍 。 常 是 继 发 性 损 伤 的 结果 .是 常 
伴 有 糖 .HCOF 、 钠 、 钾 、 钻 等 转运 异 ? :从 而 引起 氨基 酸 尿 、 
糙 尿 、 棍 尿 等 。 临 床 上 称 为 Fanconi 综合 征 。 

4 竞争 性 ”所 基 酸 转 运 系统 昌 有 特异 性 ' 即 仪 能 转 
运 相 应 一 组 的 鳞 基 酸 ,但 也 有 特异 性 硝 差 而 出 现 组 间 交 
义 转 运 , 如 中 性 捞 基 酸 可 以 竞争 抑制 生 复 酸 的 再 吸收 ,与 
大 性 氨基 酸 也 有 手相 竞争 抑制 作用 。 此 外 其 些 浇 出 性 氨 
基 酸 尿 .由 于 溢出 过 多 .饱和 了 转运 系统 而 影响 了 同 组 其 
他 氮 基 酸 的 再 吸收 :出 现 了 溢出 性 与 范 第 性 氨 林 玻 尿 同 
时 存在。 























三 、 遗 传 性 肾 性 氢 基 


1. 脱毛 酸 尿 (cystinuria) 1810 年 Wallaston 首次 报道 
了 胱 捞 酸 尿 的 病例 ,多 年 来 认为 是 先天 性 代谢 异常 所 致 ， 
1951 年 Dent 与 Rose 始 确定 本 病 是 由 于 肾 小 管 对 腾 氨 酸 
及 二 碱 基 氨基 酸 的 共同 转运 系统 的 先天 缺损 ,十 年 后 
Milne 又 指出 了 空肠 转运 机 制 也 有 障碍 ,从 而 对 本 病 有 了 
较 全 面 和 正确 的 认识 。 本 病 少见 ,发 病 率 为 1 : 7000, 纯 合 
子 为 1 : 40 000, 两 性 无 差别 ,但 男性 症状 常 较 重 ,可 能 由 于 
解剖 特点 易 发 生 结 石 梗阻 有 关 。 虽 出 生 即 发 病 . 如 无 家 族 
史 者 ,往往 在 20~30 岁 时 因 突 然 结石 发 作 才 获 诊断 , 亦 有 
迟 至 80 岁 才 首次 发 作者 。 

胱 氨 酸 尿 是 一 种 家 族 性 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 。 系 
近 端 肾 小 管 与 室 肠 黏膜 上 皮 细 胞 对 胱 氨 酸 及 二 碱 基 所 
基 酸 ( 束 揪 酸 、 精 毛 酸 及 乌 氨 酸 ) 有 转运 缺陷 , 纯 合子 患 
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者 尿 中 大 量 排出 这 些 氨基 酸 . 杂 合子 患者 程度 较 轻 或 无 
排出 。 

正常 人 尿 中 胱 气 酸 / 尿 肌 本 排 量 仅 18mg/g。 而 胱 氨 酸 
尿 患 者 则 常 达 (630 土 64)mg/g, 或 0. 5 一 1. 8g/d .平均 (0. 98 
士 0. 38)g/d, 为 正常 人 的 30 信 。 胱 斤 酸 溶解 度 很 低 ,在 pH 
为 5 一 7 时 :每 升 尿 中 仅 能 溶解 0. 3 一 0. 4g。 故 患者 尿 中 易 
析出 结 品 形 成 结石 为 导致 本 病 临 床 表 现 的 主要 基础 。 

常见 的 相关 疾病 包括 高 尿酸 血 症 、 血 友 病 、 肌 张力 减 
退 、 视 网 膜 色 素 变 性 、 唐 氏 综合 征 、 胰 腺 炎 等 。 大 多 数 患 胱 
氨 酸 尿 的 小 儿 生长 不 受 影 响 ,部 分 表现 为 杂 合子 的 患者 可 | 
以 没有 明显 临床 症状 ,或 只 有 和 暂时 性 胱 搞 酸 尿 。 和 所 化 硝 普 
盐 试 验 阳性 , 即 显示 尿 为 特征 性 的 品 红色 。 尿 镜 检 可 见 特 
征 性 的 胱 氮 酸 结晶 。 离 子 交换 色谱 测定 可 发 现 过 多 的 尿 胱 
氮 酸 和 阳离子 氨基 酸 排出 而 血浆 浓度 正常 。 

关于 胱 氨 酸 的 分 型 .沿用 Rosenberg 等 1966 年 提出 的 
分 型 :根据 有 无 空肠 转运 障 但 及 尿 中 氨基 酸 排 最 多 少 ,可 分 
为 以 下 各 类 型 ( 表 19-13-2) 。 





表 19-13-2” 胱 氨 酸 尿 的 分 型 


尿 中 氨基 酸 排 量 
































注 ;*” 无 障 但 :* 十 "有 障碍 ; * 升 商 :ss 明显 升 商 


圾 近 也 有 学 者 根据 分 子 踪 传 学 方面 的 新 发 现 ,提出 将 
膛 氨 酸 尿 分 为 工 型 和 非 工 型 (为 传统 分 型 的 正隆 型 )。 卫 
型 为 不 完全 隐 性 遗传 。 

本 病 常 因 肾 衰竭 而 死亡 ,与 死 于 上 共 他 原因 者 科比 . 专 合 
缩短 20 一 30 年 。 故 应 争取 早期 发 现 ,及 叶 防 治 结石 ,减少 
开发 症 , 患 省 仍 能 较 长 期 存活 。 

职 极 降低 永 中 胱 氨 酸 浓度 ,防治 结石 。 具 体 措施 是 : 
包 多 喝 水 ,特别 是 夜间 也 要 保证 一 定 入 此 ,2 小 时 应 达 
出 -所 乱 化 展 . 使 PHE>7.6; 国 控制 饮食 中 脑 所 酸 入 时 ; 
思 内 服 D- 青 您 胺 (一 甲 基于 胱 饥 酸 ) .可 与 紫 损 酸 形 成 深 解 
度 很 大 的 六 胶 拨 酸 D- 才 寒 蚁 二 硫化 物 ,里 服 28, 可 使 尿 
中 游离 胱 然 琶 减少 50%。 本 药 不 仪 有 防 防 作用 . 可 溶解 
已 形成 的 结 有 ,但 常 有 血清 病 样 反 应 ,一 过 性 粒 细胞 减少 、 
集中 尿 及 可 道 性 凤 病 综合 征 等 不 良 反 应 . 故 不 宣 作 为 党 和 
点 用 药物 。 对 症 处 理 包括 :控制 继 发 感染 ,缓解 梗阻 症状 ， 
治疗 肾 功 能 不 全 等 。 

2. 二 碱 基 氨 基 酸 尿 (dibasic aminoaciduria) ”为 常 染色 
体 隐 性 站 传 性 疾病 , 系 空肠 及 肾 小 管 对 二 做 基 氨 基 酸 转运 
庶 弛 , 肾 排 出 赖 揽 酸 、 乌 氮 酸 和 精 
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酸 增 加 .市 对 胱 氨 琶 转 














运 正常 。 首 例 报道 于 1965 年 .1968 年 经 Whelan 及 Scriver 
明确 为 新 的 独立 的 一 种 肾 小 管 病 。 其 临床 表现 有 两 型 : 
型 为 无 症状 性 二 碱 基 似 基 酸 尿 . 纯 合 子 可 有 智力 减退 。1 
型 病例 的 二 碱 基 和 所 基 酸 永 的 程度 较 工 型 闫 重 , 血 中 相应 扫 
基 酸 多 降低 。 最 近 认 为 这 些 患 省 的 肝 细 胞 也 可 能 存在 转运 
障碍 ,是 由 于 缺乏 底 物 精 贫 酸 与 赖 氨 酸 市 导 禾 夺 脏 
循环 障碍 :不 能 去 提 解 每. 患 
向 负 位 后 会 引起 高 血 损 症 、 哎 吐 、 版 演 . 些 至 肘 性 脑 兽 。 忠 
者 可 有 上 叶 脾 肿 大 . 息 氏 与 智力 减退 六 发 育 退 缓 。 工 弄 病 阅 
无 须 治疗 . 纯 人 台子 可 给 补充 精 氨 酸 与 赖 气 酸 , 志 有 肠 道 和 转运 
联 和 但. 口服? 炊 。 了 型 辣 例 则 应 你 制 重 自信 起 :以 防止 贞 
适 血 症 。 和 但 亦 有 报导 在 充分 补给 精 氨 酸 后 , 焦 自 入 征 可 以 
放宽 .对 1 委 力 与 生长 发 言 很 有 好 处 .应 当 给 患 考 补充 赖 
适 酸 、 精 拨 酸 或 瓜 迄 酸 

3. 中 性 氨基 酸 尿 (Hartnup 病 ) 1956 年 Baron 地 谍报 
道 本 病 一 个 家 族人 科 患者, 评 以 首 例 患 省 姓氏 命名 为 Har 
tnup 病 , 又 称 为 吾 病 。 中 性 氨基 酸 即 单 氨 酸 或 单 羧基 所 
址 酸 ,包括 色 氢 了 酚 、 于 琴 冬 酸 


ye 


办 夭 股 .丝氨酸 ,2 
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Hartnup 病 是 指 尿 中 除 月 氨 琶 、 关 月 氨 酸 和 甘氨酸 外 的 中 
性 氨基 酸 排 出 增加 。 国 外 新 生 儿 发 病 率 为 1: 16 000。 此 
病 是 常 染 色 体 隐 性 遗传 疾病 , 系 空 肠 黏 膜 与 近 端 肾 小 管 上 
皮 细 胞 对 单 氨基 单 凑 基 和 氨基 酸 有 转运 障碍 ,中 性 氨基 酸 转 
运 子 B(0)AT1(SLC6A19) 突 变 可 导致 本 病 发 生 。 其 中 最 
重要 的 是 色 氨 酸 。 由 于 色 氨 酸 在 空肠 及 肾 小 管 再 吸收 不 
全 ,体内 烟 酰 胺 不 足 ,而 导致 光 感 性 烽 皮 病 样 皮疹 。 肠 道内 
大 量 色 氨 酸 , 茶 丙 氨 酸 及 酰胺 酸 大 量 降 解 . 产生 胺 类 过 多 ， 
超过 肝脏 解毒 功能 而 引起 中 枢 神经 中 毒 症 状 。 分 为 三 型 ; 
工 型 友和 小 肠 均 有 病变 ; 卫 型 仅 籽 有 病变 ; 焉 型 仅 小 肠 有 
病变 。 

常 于 儿童 期 发 病 .症状 常 间 鞭 发 作 , 但 成 年 后 可 自动 组 
解 。 主 要 表现 为 大 便 中 有 大 量 包 氮 酸 及 其 他 支 链 氨 基 酸 、 
茶 丙 氨 酸 等 。 屎 中 有 大 量 叫 唆 代谢 产物 如 呆 | 吹 基 -3- 乙 酸 、 
尿 蓝 母 。 尿 蓝 母 在 尿 中 呈 蓝 色 , 小 儿 可 表现 为 蓝 尿布 综合 
征 。 其 他 表现 包括 光 感性 糙 皮 病 样 皮 闯 ,皮疹 呈 红 色 . 干 燥 
有 绕 悄 ,或 地 泡 渗 出 ,见于 暴露 部 位 ,如 脸 或 前 辟 手 背 或 小 
月 等 处 ,暴晒 后 加 重 , 对 烟 栈 胺 治疗 有 缓慢 而 良好 的 反应 。 
偶 有 阵 发 性 小 脑 共 济 失调 ,如 眼 起 、 复 视 . 步 态 不 稳 \ 动 作 震 
额 , 四 下 不 自主 舞蹈 动作 等 , 重 者 可 有 绒 夏 , 偶 有 精神 症状 ， 
多 短期 发 作 , 很 少 持续 1 周 以 上 ,缓解 后 不 留 后 遗 症 ;营养 
障碍 ,身材 矮小 ,但 智力 正常 或 稍 受 损 。 


本 病 无 特殊 治疗 .患者 随 年 龄 增长 可 自行 缓解 。 经 商 
给 巴 






























自 饮食 , 静 点 葡萄 糖 补充 热量 。 还 可 口服 新 每 索 , 杀 灭 肠 道 
i 
细菌 。 严重 者 还 可 以 洗 骨 、 清 洁 灌肠 ,以 减少 毒素 的 形成 与 
吸收 。 

4 二 羧基 氨基 酸 尿 


运 障 得 





系 小 肠 对 谷 馆 酸 与 天 门 冬 酸 转 
个 所 敏 , 有 两 型 型 伴 肠 转 运 谱 碍 ,有 空腹 低 血 糖 及 
惠 症 琶 中 毒 ,有 智力 减退 ,可 能 与 两 重 转运 障碍 , 梳 原 贮存 
关 ; 了 型 无 肠 转 运 障碍 ,临床 无 症状 .于 新 生 儿 作 第 
二 下 于 本 尿 时 发 现 ， 空 腹 6~-8 小 时 后 ,这 丙种 氨基 酸 在 和 
及 疹 液 中 仍 正常 ,说 明正 常 小肠 吸收 功能 可 以 代 偿 从 屎 
中 类 失 的 复 基 酸 。 
es 是 常 染色 休 隐 性 进 传 病 , 系 晴 对 
“ 芭 ( 且 所 酸 与 状 晴 贷 酸 及 二 贷 酸 ) 转 运 障碍 所 致 。 
到 大 症状 .和 仙 有 知 慷 居民 2 
克 二 多 力 发 展 级 及 及 给 液 中 化 白 增 多 。 有 
由 ,四 型 的 Tm 与 Fmin 均 降 低 , 而 下 型 Tm 下 党 (Fmi 
及 Tm 概念 参考 本 点 第 一 节 池 性 视 . 型 Tm 正常 (Fmin 
写本 至 第 一 贡 必 性 粮 永 A Hz ef fe 
合击 下 ,下 型 则 无 。 由 型 杂 “水 )。 [型 有 肠 转 运 际 
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让 此 可 见 这 些 揪 基 酸 不 仅 有 共同 转运 系统 一 定 还 有 一 个 
或 以 上 特异 转运 条 统 ， 而 用 纯 合子 上 定 还 有 一 个 









Bo = fy pa pty Xi 光电 
本 豆 扣 县 转运 有 障 候 -而 村 精 迄 酸 、 岛 揽 股 及 胱 仇 酸 的 转运 


均 为 正常 。 

7. 蛋氨酸 吸收 不 良 综合 征 1958 年 Smith 首次 报道 。 
系 肾 及 肠 上 皮 细 胞 对 含 硫 氨 基 酸 转运 障碍 所 致 。 主 要 表现 
为 白 发 .水 肿 、 发 作 性 过 度 换 气 与 智力 减退 。 有 明显 蛋氨酸 
尿 与 其 降解 产物 oe- 关 丁 酸 而 具有 十 芹菜 样 特殊 气味 。 尿 中 
还 有 过 量 茶 两 丽 酸 与 酷 豚 酸 。 采 用 低 量 蛋氨酸 饮食 可 改善 
症状 与 智力 。 

8. 组 氨 酸 尿 1977 年 才 有 报道 , 系 肠 上 皮 与 肾 对 组 所 
酸 转运 障碍 而 引起 智力 减退 。 


第 三 节 ” 肾 性 尿 崩 症 


肾脏 排水 包括 涌 小 球 滤 过 与 肾 小 管 重 吸收 两 个 步 又 。 
人 体 每 日 经 由 肾 小 球 滤 出 的 液 基 约 180L， 而 尿 重 仅 1 一 
2L, 所 以 99% 的 滤液 都 在 流 经 籽 小 管 时 被 重 吸收 。 如 果 肾 
小 管 对 水 的 再 吸收 功能 稍 有 减退 ， 便 可 产生 多 尿 。 例 如 重 
吸收 率 减少 1% 一 2%， 尿 莉 便 可 成 倍增 长 。 所 谓 尿 崩 症 
(diabetes insipidus， DID) 是 指 由 于 是 脏 水 分 重 吸 收 减 少 出 现 
了 了 尿 浓 缩 功 能 障碍 、 排 出 大 全 稀释 性 永 ， 出 现 多 饮 、 多 尿 、 烦 
渴 的 一 组 临床 综合 征 。 尿 崩 症 可 分 为 : 中 枢 性 尿 崩 症 , 由 于 
抗 利尿 激素 CADH; 人 体 为 精 氨 酸 加 压 素 ,AVP) 产 生 不 足 
引起 ; 肾 性 尿 崩 症 由 于 人 DH 作用 隘 碍 引起 。 抗 利尿 激素 
的 作用 参见 第 十 四 篇 第 二 童 "水 和 电解 质 代 澳 亲 乱 ”。 

肾 性 尿 骨 症 (renal diabetes insipidus) ,广义 的 是 指 血 
浆 ADH 正常 存在 甚至 增高 情况、 下 ; 籽 脏 不 能 浓缩 尿 液 而 
持续 排出 稀释 尿 的 病理 状态 。 澡 者 的 尿 比 重 常常 持续 < 
1.005 或 尿 渗透 压 二 200mOsm/ (kg * Hz: O)， 给 以 溶质 利 
尿 , 亦 只 能 达到 与 血 交 渗 [280 一 300mOsm/(kg* HO 〇 )] 
的 程度 。 有 先天 性 与 后 天 性 两 大 类 ， 前 者 系 扯 传 性 肾 小 答 
病 ,可 称 为 遗传 性 或 原 发 性 抗 神经 : 


征 体 加 压 
有 称 为 家 族 性 肾 性 尿 崩 症 。 后 天 性 者 ， 由 于 肾脏 或 肾 外 疾 
病 ( 如 低 钟 、 


ij 钙 等 ) 的 抗 ADH 作用 和 (或 ?破坏 了 肾 胆 髓 
质 间 液 的 高 渗 状 态 ,使 尿 液 浓缩 受到 一 定 影响 ,但 对 ADH 
仍 有 一 定 反 应 :甚而 尿 液 渗透 讨 可 以 疝 于 血 交 渗透 压 . 因 此 
也 可 称 为 继 发 性 或 不 完全 性 搞 ADH 性 尿 崩 症 。 在 临床 上 
也 常 把 一 些 非 抗 ADH 性 多 尿 称 为 肾 性 尿 崩 症 . 如 某 些 慢 
性 肾脏 病 发 生 渗透 性 利尿 。 
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一 、 和 遗传 性 抗 ADH 性 条 贿 症 
(一 ) 发 病 机 制 ” 目 前 发 现 先 天 性 肾 性 尿 骨 证 的 致 病 
基因 有 两 种 : 一 种 为 精 氮 酸 加 讨 素 [类 体 (arginine-vaso 
pressin receptor Vs , AVPR: ) 基 央 . 它 定位 于 X 染色 体 长 如 
28 区 (Xq28) .大 多 数 病例 (二 90) 山 该 基 轩 突 变 所 到 .时 
XX 连锁 隐 性 遗传 ; 另 一 种 为 加 不 素 依赖 性 水 通道 桥 因 
(AQP2 基因 .党 染色体 隐 性 遗传 或 好 性 遗传 )。 两 
型 相似 90% 发生 于 男性 .多 为 "完全 表现 型 ”病情 较 重 ; 女 
















Xr 





性 少见 ,多 为 “不 完全 表现 型 .病情 较 轻 或 无 症状 .对 外 源 
性 抗 利尿 激素 可 有 部 分 反应 。 过 去 认为 自发 性 突变 不 多 
见 ,最 近 发 现 北美 的 许多 病例 与 早期 定居 者 无 明确 关系 .而 
且 用 DNA 探 针 对 PCR 产物 作 连 锁 分 析 显 示 在 各 个 家 系 中 
有 许多 不 同 的 AVPR: 基 因 突 变 .因此 提示 自发 性 突变 也 是 
一 种 不 可 忽视 的 病因 。 

先天 性 肾 性 尿 崩 症 主要 是 远 端 小 管 和 集合 管 对 加 压 素 
无 反应 所 致 。 患 者 血循环 中 加 压 素 水 平 正常 或 升 高 ,渗透 
性 刺激 可 促进 加 压 素 释 放 , 患 者 的 加 压 素 结构 和 活性 与 正 
常人 完全 一 致 。 但 是 ,尽管 有 足够 内 源 性 加 压 素 或 给 予 外 
源 性 加 压 素 ,患者 仍 不 能 浓缩 尿 液 。 在 正常 情况 下 ,ADH 
首先 与 远 端 小 管 和 集合 管 上 皮 细 胞 基底 侧 胞 膜 上 的 受 体 结 
合 ,刺激 腺 此 酸 环 化 酶 ,使 细胞 内 cAMP 水 平 增加 ,后 者 激 
活 蛋白 激酶 ,使 一 种 膜 蛋白 磷酸 化 ,导致 细胞 骨架 和 腔 面 胞 
膜 结构 改变 ,从 而 增加 其 对 水 的 通 透 性 。 代 表 水 通道 的 膜 
内 颗粒 从 位 于 胞 膜 小 电 内 ,外 庄 蛋 白质 ,分 布 于 主 细胞 腔 膜 
面 。 在 加 压 素 作用 时 ,这 些 频 粒 可 通过 排 粒 作用 和 摄 粒 作 
用 重复 循环 到 腔 膜 , 使 水 易于 从 腔 内 进入 胞 浆 。 在 无 加 压 
素 作 用 时 ,含水 通道 的 包 被 小 四 与 腔 膜 分 离 , 进 入 胞 浆 , 形 
成 小 泡 。 先 天 性 肾 性 尿 崩 症 是 由 于 加 压 素 受 体 或 水 通道 缺 
陷 , 阻 断 了 加 压 索 刺激 信号 的 产生 和 效应 ,因而 导致 水 的 重 
吸收 障 得 。 

NDI 是 一 种 小 传 性 疾病 , 约 90% 病 例 为 V2R 基因 突 

灾 引 起 的 X X 连 锁 隐 性 遗传 ,少数 患者 ( 约 10%) 是 由 于 
AQP 基因 突变 而 引起 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 。 此 外 . 极 少 数 
家 族 显示 为 AQP2 基因 突变 的 常 染色 体 显 性 站 传 。X- 连 
锁 的 NDI 与 常 染色 体 NDI 用 DDAVP 滞 注 试验 相 区 分 。 
X- 连 锁 的 NDI 患者 缺乏 DDAVP 灌注 后 的 内 外 凝血 
及 血管 扩张 反应 ,而 常 染 色 体 NDI 患者 的 这 些 把 EE 
正常 人 相同 。 除 了 这 些 生化 异常 .这 两 类 患者 在 临床 表现 
上 并 没有 明显 差异 。 疾 病 的 严重 度 及 并 发 症 的 发 生 率 与 诊 
断 的 早晚 及 治疗 有 关 , 而 与 NDI 的 类 型 并 不 那么 相关 。 

加 压 崇 受 体 分 为 Vi 受 体 和 V; 受 体 两 类。V: 受 体 主要 

是 抗 利尿 作用 ,此 外 还 介 导 其 他 肾 外 作用 ,如 用 无 加 压 作用 
的 AVP 类 似 物 dDAVP 刺激 Vs 受 体 .可 增加 凝血 因子 调 
释放 .Von Willebrand 因子 释放 .血管 扩张 ,心动 过 速 .舒张 
压 下 降 和 面部 潮红 。 先 天 性 痛 性 尿 骨 证 患者 Vi 受 体 活性 
正常 ,而 由 于 基因 导致 V, 受 体 结构 一 些 患 者 受 
体 缺 陷 仪 限于 肾脏 ,用 dDAVP 可 产生 肾 外 效应 ,而 另 一 些 
患者 w 受 体 缺陷 扩展 到 肾 外 , 崇 及 全 身 V: 受 体 . 对 
dDAVP 的 抗 利 尿 和 肾 外 反应 均 异 常 。 

AVPR: 和 AQP2 基因 导致 NDI 的 可 能 发 病 机 制 
为 :突变 导致 mRNA 的 合成 受阻 .不 能 合成 受 体 蛋 白 : 鼻 白 
质 的 翻 府 过程 中 形成 了 异常 的 蛋白 质 ,使 其 不 能 够 从 内 质 
网 中 释放 出 来 而 被 醇 降 解 ;突变 十 扰 了 细胞 膜 上 受 体 集 自 
与 CS 蛋白 的 激活 及 调控 ; 消 响 了 激 索 与 受 体 的 结合 ; 


突变 影响 其 他 的 环节 .如 内 存 或 外 时。 








































第 十 三 章 ” 肾 小 管 疾病 


(二 ) 临床 表现 ”一 般 在 出 生 后 不 久 或 数 日 内 发 病 . 极 
少数 述 至 10 岁 才 出 现 症 状 。 临 床 表 现 为 多 尿 、 夜 尿 增加 ， 
严重 者 可 达 16 一 24L/d。 屎 呈 清 水 样 . 尿 比 重 常 一 1.005， 
尿 渗透 压 一 200mOsmy/(kg' HzO) ,而 血浆 AVP 水 平 正常 
或 轻 度 升 高 。 患 者 伪 夜 永基 相等 ,每 30 一 60 分 钟 须 排 尿 和 
饮水 ,表现 为 易 怒 , 常 因 严重 脱水 致 体重 下 降 、 发 热 、 哎 吐 、 
大 便于 结 等 而 被 误诊 为 消化 道 疾 病 或 感染 。 发 热 为 间歇 性 
高 热 , 补 水 后 改善 。 病 儿 常 有 智力 低下 各 体格 发 育 述 缓 .此 
与 长 期 脱水 、 高 钠 血 症 、 过 快 水 化 和 营养 不 良 有 关 。 严 重 者 
可 有 精神 错乱 、 抽 搞 或 红 迷 ,但 少数 病例 症状 轻微 ,难以 
发 现 。 | 

体检 可 见 皮 肤 干 闻 、 弹 性 差 , 花 斑 样 ,前 钢 、 有 眼帘 丫 陷 、 
口 干 舌 燥 , 泪 少 . 脉 挝 微弱 、 低 血压 等 脱水 征 。 腹 部 可 触及 
多 个 可 动 性 包 块 ( 干 结 的 烘 块 ;。 患 者 烦 渴 . 易 怒 、 反 复发 
热 ,但 找 不 到 感染 灶 。 

(三 ) 诊断 与 鉴别 诊断 ”根据 典型 的 临床 表现 、 实 验 室 

检查 及 家 族 史 等 ,一 般 即 可 确诊 。 对 症状 不 典型 的 幼儿 ,如 
反复 出 现 失 水 、 易 既 、 哎 吐 、 发 热 . 抽 搞 及 发 育 障 碍 等 ,排除 
其 他 原因 后 ,应 高 度 考虑 本 病 的 可 能 性 。 在 脱水 情况 下 , 尿 
仍 为 低 张 性 ,对 诊断 有 一 定价 值 。 少 数 症状 轻微 或 无 症状 
的 "不 完全 表现 型 "患者 或 其 亲属 , 肾 的 最 大 浓缩 功能 常 有 
减低 ,应 结合 家 族 史 进 行 诊断 。 患 者 还 可 以 通过 激发 试验 
诊断 ,其 中 最 常用 的 试验 是 禁 水 加 压 素 试 验 。 目 前 已 能 采 
用 基因 分 析 方 法 对 伴 性 遗传 的 患 儿 进行 产 前 和 症状 前 
诊断 。 
本 病 主要 与 垂体 性 尿 骨 症 .精神 性 多 饮 多 尿 症 、 
各 继 发 性 肾 性 尿 崩 症 鉴别 。 秋 体 性 尿 岗 症 多 见于 末年 
病 突然 ,多 尿 、 多 饮 症 状 较 重 ,可 有 下 左 脑 -神经 重 体 
象 ,对 加 压 素 试 验 反应 良好 .在 血浆 渗透 应 高 的 情况 下 。 星 
I 压 素 水 平 无 增加 等 可 助 鉴别 。 精 神 性 多 饮 、 多 尿 症 多 见 
于 成 人 女性 .多 有 精神 神经 功能 异常 ine ep 多 人 饮 ， 
后 出 现 多 尿 , 且 尿 量 波动 大 , 血 钠 正 试 
验 有 反应 ,对 高 渗 盐 水 反应 迅速 等 可 助 鉴 a 
pa i le ae 等 易 与 本 病 鉴 别 ， 继 发 性 
定 的 反应 , 故 屎 崩 证 的 症状 较 径 . 
加 Ub 于 汪 灿 汪 傅 订 现 可 与 本 病 鉴 别 ， 

(四 ) 治疗 ”基本 原则 是 供给 大 号 液体 .防止 脱水 。 限 
制 溶质 入 量 . 如 给 低 盐 、 低 蛋白 饮食 .NaCl 0.5 一 1.0g d. 以 
减少 对 水 需要 时 。 证 开发 低 血 钟 或 鞭 他 电解 质 
居 志 ; 可 人 Ey E 了 多 台 疗 ` 利 厌 药 如 双 气 




































类 | 病 有 高 
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0 妮 制 可 能 古 
i 好 省 管 产生 负 钠 平 ; j 来 刺激 近 端 小 答对 钢 的 
ee 局 福 与 这 站 。 政 出 些 药 
时 应 限制 钠 的 报信， 体 加 上 条 主要 i 于 中 要 性 : 
尿 出 症 , 对 疹 性 尿 崩 症 疗 效 有 限 . 有 些 患 着 可 短期 试用 。 促 
进 垂 体 加 压 索 作 用 前 药物 .如 各 磺 两 服 可 以 加 蝇 NADH 的 


活性 :上马 西 平 可 刺激 ADH 笃 放 。 其 他 箱 助 药物. 奶 抗 梧 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


固 酮 药 对 某 些 荆 固 酮 增高 者 有 部 分 作用 ;中 | 哄 美 六 对 抗 前 
列 腺 素 的 作用 ,可 增加 肾脏 集合 管 对 ADH 的 反应 。 














二 、 继 发 性 肾 性 采 贿 症 





常见 于 以 下 几 种 情况 : 

(一 ) 对 ADH 失 敏 

1. 各 种 原因 的 低 钾 血 症 与 高 钙 血 症 这 两 种 情况 均 可 
干扰 ADH 激发 cAMP 的 产生 ,对 肾脏 血 流动 力学 与 悄 凡 
首 质 溶质 亦 有 影响 , 故 可 引起 部 分 或 完全 性 尿 浓 缩 功能 障碍 。 
如 未 导致 肾 钙 化 等 器 质 性 改变 ,去 除 病因 后 可 以 恢复 。 

2. 药物 “ 甲 氧 拟 烷 ` 丙 氧 吟 . 锂 盐 ` 地 美 环 素 、 秋 水 仙 

(二 ) 肾 髓 质 渗透 梯度 消失 而 导致 浓缩 功能 障碍 ”多 
尿 程 度 较 轻 .可 见于 慢性 峭 衰 竟 、 慢 性 梗阻 性 肾病 解除 梗阻 
后 ,多 朗 肾 , 信 质 更 性 病 、 肾 丙 肾 炎 、 肾 石 或 钙化 , 籽 淀粉 样 
变 . 地 中 海 贫血 , 肾 小 管 酸 中 毒 .Fanconi 综合 征 . 急 性 肾 训 
竭 多 尿 期 及 渗透 性 利尿 。 

继 发 性 肾 性 尿 崩 症 多 有 原 发 病史 , 较 易 诊断 。 对 上 述 
两 型 ,有 作者 认为 通过 自由 水 清除 率 及 自由 水 再 吸收 率 可 
以 作出 鉴别 。 继 发 性 肾 性 尿 崩 证 治疗 亦 以 治疗 原 发 病 ,多 
尿 严 重 者 给 以 对 症 治疗 。 


第 四 节 ” 肾 小 管 钙 磷 转运 障碍 


钙 矿 代谢 和 展 脏 对 钙 磷 代谢 的 调节 详 见 第 十 四 篇 第 二 
家 "水 和 电解 质 代谢 亲 乱 ”。 








一 、 原 发 性 低 血 磷 性 和 斧 偿 痪 


原 发 性 低 血 爸 性 向 俊 病 是 一 种 家 族 性 遗传 性 疾病 ,又 

称 家 族 性 低 磷 血 症 ,多 为 伴 性 显 性 遗传 (XLH) 。1971 年 
Scriver 提出 常 染 色 体 显 性 低 血 磷 性 内 病 (autosomal dormi- 
nant bypophosphatemic bone disease, HBD) 。 本 
性 低 血 位 性 俐 偿 病 CXLH) 虽 均 为 慎 小 管 转运 异 
低 血 傍 与 革 阁 :位 有 以 下 不 同 点 : 吕 两 者 时 小 管 最 大 磷 回 吸 
收 雍 CTMDPD 均 降低 ,而 HBD 的 肾 小 管 砍 回 吸收 率 (TRPi) 
是 和 正常 的 ,XLH 则 下 降 。 国 在 内 源 磋 负 街 下 潍 注 PTH， 
DBD 是 者 的 了 RPi 可 下 降 , 但 排 兢 时 间 较 正常 人 后 延 , 尿 
中 cAMDP 反应 正常 。 而 XLH 则 和 否 。 钨 在 同一 血 似 水 平 条 
作 下 .HBD 患者 骨 病 较 轻 . 仅 有 干 包 端 与 凡 皮质 肯 质 软 
化 :但 无 江 笑 斧 偿 病 改 变 与 生长 发 育 陪 碍 或 改变 很 轻 。 
VHD 在 多 章 期 应 用 1 25(OH)D, 治疗 ,可 使 肾 小 管 磷 

转运 切 能 好 铸 CTmPiGER) 及 血 矿 上 上升 ,而 XLH 则 无 效 。 
TUD 品 少 红 细胞 无 储 转 运 异 常 。，@ 遗 传 性 HBD 为 党 
计 几 时 男性 -男性 传 


j 家族 
沦 耐 导 敏 




































XLH 的 遗传 基因 可 能 是 控制 主要 对 PTH 敏感 的 近 端 小 
管 的 磷 转 运 系统 。 

常 染色 体 显 性 低 血 磷 性 斧 偿 病 ,1979 年 Harison 及 
Harrison 所 报道 . 除 遗 传 性 外 .与 XLH 很 难 区 别 。 

二 、 维 生 素 D 依赖 性 人 向 债 病 

1958 年 Fraser 与 salter 首先 将 本 病 从 抗 维生素 D 斧 
偿 病 中 分 离 出 来 , 称 为 低 血 磷 性 难 治 性 你 伟 病 (hypophos- 
phatemic vit Drrefractory rickets)。1961 年 Prodor 证 实 并 
进一步 描述 了 本 病 , 并 取 和 名 为 假 性 维生素 D 缺乏 症 (pseudo 
vit D deficiency rickets) 。 现在 已 了 解 本 病 是 一 种 常 染 色 体 
监 性 遗传 的 酶 缺乏 病 , 即 展 脏 缺乏 1-« 状 化 酶 ,因而 不 能 生 
成 1,25(OH)*D;。 其 临床 特 是 :OO 发 病 在 2 岁 以 前 , 常 
在 半年 以 内 。 加 属 低 钙 型 斧 偿 病 ( 低 血 钙 、 低 血 磷 、 血 
iPTH 升 高 , 常 有 肌 病 与 全 旨 基 酸 尿 )。 低 钙 摘 所 或 抽风 为 
最 常见 表现 。 崩 病 ( 临 床 或 X 片上 ) 与 营养 不 良性 者 极其 
相似 而 更 为 严重 。 轩 血 中 维生素 D 及 25COFDD; 浓 度 正常 
或 升 高 ,而 1, 25 (OH): PP 浓度 低下 ,应 用 1.25(OH);D， 
(0. 5pg/d) 或 1-a( OH) DD; (0. 5ug/ 中 就 可 奏效 。 如 用 维 
生 素 D 或 25(COH) D; 则 要 很 大 剂量 (其 至 达 常 用 量 的 











100 倍 ) 。 
三 、 假 性 甲 状 京 腺 功能 减退 及 
假 假 性 甲状 参 腺 功能 减退 


假 性 甲状 旁 腺 功能 减退 人 pseudo-hypoparathyroidism) 

由 Albright 于 1942 年 首次 报道 , 故 又 称 Albright 壮 传 性 凤 
营养 不 良 (Albright s hereditory Sie yd . 是 一 组 
甲状 旁 腺 激素 的 靶 器 官 ( 骨 和 肾 ) 对 其 失 敏 而 引 起 向 疾 da 
本 病 系 性 连锁 显 性 遗传 病 , 基 国 在 X 染色 体 。 发 病 机 制 可 
能 为 起 器 官 细胞 膜 上 PTH 受 体 不 能 接受 PTH 或 接受 后 
也 不 能 活化 腺 任 环 化 月. 央 而 不 能 生成 cAMP; 和 (或 ) 在 形 
成 cAMP 之 后 细胞 内 有 茶 种 缺 陷 , 致 PTH 不 能 发 挥 生理 
功能 。 新 近 还 发 现 某 和 患者 肾 小 管 -a 产 化 酶 活化 也 有 障 
得 。 现 已 明确 PTH 的 活性 部 分 在 级 基 端 CN 端 ), 故 整体 
PTH(184 氨基 酸 ) 与 N 终端 片段 (131 执 基 酸 ?都 有 活性 。 
有 意思 的 是 琴 者 在 展 都 有 受 体 , 而 肯 组 织 却 只 有 和 终端 片 
段 的 受 体 。 由 于 靶 器 官 的 这 些 差别 :以 及 不 同 的 发 病 机 制 
(缺陷 在 <cAMP 形成 之 前 或 以 后 有 无 肾 1e 产 化 酶 活性 
障 倡 等 ,本 病 有 多 种 临床 类 型 。 
大 多 于 15 一 17 岁 发 病 ; 两 性 发 病 相等 。 上 其 临床 特点 
是 :加 多 种 特征 性 先天 性 畸形 : 按 发 生 频 率 是 侏 依 、\ 问 脸 , 生 
长 迟缓 .智力 落后 . 粗 肥 体型 ` 短 指 / 叶 畸形 ( 常 侵犯 拇指 与 
j 独 有 表现 .皮下 及 基底 神 






















1d.5 和 各 
经 匠 负 化 -和 白内障 及 其 他 部 位 钙化 也 常见 。 部 分 患 少 还 有 


出 修 晚 , 牙 发 厅 不 爹 . 昧 品 觉 功能 不 全 、 并 发 Turner 综合 





征 \ 皮 肤 划 纹 症 及 甲状 腺 功能 低下 、 糖 尿 病 等 。@ 甲 状 旁 腺 
功能 低下 ;如 尿 磷 排 出 少 、 血 磷 高 、 血 钙 低 .并 可 导致 手足 抽 
摘心 律 不 齐 及 心电图 QT 间 期 延长 。 趾 者 虽 有 低 血 钙 引 
起 继 发 性 PTH 增加 ,但 肯 组 织 对 PTH 失 敏 而 和 纤维 骨 
炎 。 图 由 于 本 病 是 靶 器 官 对 PTH 失 敏 , 故 甲 状 旁 腺 多 正 
常 甚或 轻 度 增生 , 血 中 PTH 浓度 正常 或 增高 。 注 射 外 源 
性 PTH 也 不 能 纠正 血尿 钙 磷 异常 , 尿 中 cAMP 含量 亦 不 
增加 (如 靶 器 官 缺陷 在 <AMP 形成 之 后 可 以 增加 )。 

假 假 性 甲状 劳 腺 功能 减退 (pseudo-pseudo-hypopara- 
thyroidism,PsPsHP) 是 指 仅 有 前 述 先 天 晨 形 , 但 无 甲状 旁 
腺 功能 低下 的 病例 。 因 为 假 性 与 假 假 性 甲状 旁 腺 功能 减退 
病例 可 出 现在 一 个 家 族 ,因此 也 可 以 认为 是 本 病 的 一 个 
亚 型 。 

假 性 甲状 旁 腺 功能 减退 与 假 假 性 甲状 旁 腺 功能 减退 的 
主要 鉴别 疾病 是 特 发 性 甲状 旁 腺 功能 减退 。 

此 外 ,本 病 尚 须 与 Turner 综合 征 等 作 鉴别 。 后 者 均 女 
性 , 常 有 染色 体 异 常 (45XO) 为 其 特点 。 而 Ellsworth- 
Howord 试验 则 有 助 于 本 病 的 确诊 ,可 静脉 注入 甲状 劳 腺 
浸 剂 200ml( 或 BSI]/kB 体重 ) , 尿 中 cAMP 不 增加 为 阳性 。 
也 可 肌 注 甲状 旁 腺 激 类 200ml/d,3 天 后 测 血 钙 如 不 增加 ， 
亦 提示 对 PTH 抵抗 。 本 试验 也 可 作为 隐 性 患者 的 过 得 
试验 。 

本 病 如 及 时 采取 适当 治疗 ,一 般 预 后 好 ,但 如 出 现 白 内 
障 与 精神 障碍 则 是 不 可 逆 性 的 , 故 必须 及 时 防治 。 主 要 治 
疗 措施 是 用 大 最 维 生 素 D(50 000 一 300 000U/d) ,但 必须 
注意 监护 ,定期 检查 血 钙 磷 , 以 免 发 生 高 血 钙 。 新 近 有 人 报 
告 用 1,25(OFDsD; 或 1-a(OH)D; 可 能 效果 更 好 。 








四 、 将 发 性 高 尿 傅 症 


:没有 饮食 控制 的 情况 下 , 尿 钙 排 汇率 > 
0, es 。 山 ,或 男性 之 7. 5mmol/d, 女 性 二 6.25mmol 
折 谓 特 发 性 高 尿 钙 症 指 血清 钙 正 常 ,已 知 的 导致 高 尿 铅 
下 因 都 排除 外 的 高 尿 钙 症 。 

日 前 认为 有 以 下 三 种 机 制 参与 高 尿 外 症 的 发 生 : 

1, 肠 钻 吸 收 增加 ”部 分 患者 肠 钙 吸收 明显 增加 . 击 且 
体内 1,25-(OH)。D; 含 量 升 高 。 共 原因 未 明 ,可 能 与 公 磁 
丢失 造成 的 轻 度 或 相对 的 低 人 碾 血 症 ,或 对 血浆 中 la 产 化 
酶 敏感 性 升 高 有 关 。 肠 钙 吸 收 增 加 , 血 钙 升 高 ,PTH 分 泌 


高 尿 钙 症 是 指 在 





内 上 


受 抑制 , 芭 小 管 对 钙 的 重 吸 收 减 少 , 从 而 导 敏 血 钙 正 常 尿 钙 
加 。 
2. 肾 小 管 对 钙 的 重 吸收 障碍 。 晴 小 管 Ca -ME 





ATP 酶 缺 陶 所 敏 , 肾 小 管 重 吸 收 缺 陷 导 致 尿 钻 排出 增多 ， 
刺激 PTH 分 泌 、1,25-(OHD,D; 合成 增多 . 继 发 性 肠 钻 吸 
收 亢进 ,维持 正常 
3: 骨 矿 物质 的 丢失 大 多 数 串 省 此 
有 中 度 的 降低 。 





信物 质 的 密度 都 


第 十 三 章 


特 发 性 高 尿 钙 症 患者 主要 表现 为 血尿 ,血尿 呈 非 肾 小 
球 性 , 尿 液 检查 除 血 尿 外 可 无 其 他 异常 。 随 病程 延长 , 尿 路 
结石 发 生 增 加 。 进 行 24 小 时 尿 钙 测定 必须 是 在 进行 1 周 
的 饮食 控制 (每 天 进食 100g 肉 类 ,不 进食 奶 制品 、 高 钙 水 、 
乙醇 .过 多 越 等) 后 ,采集 连续 2 天 内 2 个 24 小 时 内 尿 液 。 
车 24 小 时 尿 钙 定 量 降 至 0. 07mmol/kg, 提示 高 尿 钙 症 与 
饮食 有 关 。 要 详细 询问 病史 排除 引起 高 尿 钙 的 原因 。 
治疗 主要 包括 :饮食 治疗 ,避免 高 钙 饮 食 , 每 日 总 钙 摄 
入 量 800mg, 低 盐 饮 食 ; 药 物 治疗 ,饮食 治疗 数 月 尿 钙 仍 处 
于 高 水 平 者 ,可 以 噬 嗪 类 利尿 药 治疗 。 


肾 小 管 疾病 





五 、 家 族 性 低 尿 人 钙 性 高 
铺 血 症 和 新 生 儿 重度 
甲状 参 腺 功能 亢进 


家 族 性 低 尿 钙 性 高 钙 血 症 (familial hypocalciuric hy- 
percal-cemia,FHH) 是 一 种 少见 的 常 染色 体 显 性 跟 传 疾病 
与 染色 体 3q 上 的 细胞 外 钙 敏 感性 受 体 (CaR) 基 因 错 义 突 
变 有 关 , 也 有 位 于 19 号 染色 体 或 非 上 述 两 个 染色 体 的 忠 
者 , 尚 有 15% 患 者 未 发 现 CaR 的 突变 。CaR 广泛 分 布 于 哺 
乳 类 组 织 中 ,甲状 旁 腺 和 肾脏 均 有 分 布 , 链 祥 升 支 粗 段 尤为 
让 富 。 甲 状 旁 腺 细胞 上 CaR 缺陷 使 钙 的 调 定 点 上 调 .一 般 
的 血 钙 浓度 不 能 抑制 PTH 分 沁 , 需 要 更 高 的 血 钙 水 平 才 
能 达到 调 定点 ,抑制 PTH 分泌 。 位 于 肾脏 的 CaR 突变 导 
致 肾 小 管 对 钙 的 重 吸 收 增加 。 

FHH 特点 为 轻 译 中 度 高 钙 血 症 : 总 钙 和 离子 钙 都 升 
rol re 床 表现 ; 尿 钙 排 浊 低 , 调 血 PTH 
a 和 密 5 因此 FHH 











是 一 内 -疾病 ,患者 具有 正 党 re 甲状 
劳 腺 次 企 
新 生 儿 重 度 甲状 记 虹 功 能 亢进 ,见于 近 类 结婚 的 FHH 





患者 的 后 代 , 两 个 相同 的 突变 的 CaR 等 位 基因 ,可 以 看 做 
是 FHH 的 纯 合子 形式 。 临 床 表现 严重 的 趾 状 党 腺 增生 . 
PTH 水 平 明 显 升 高 , 伏 赤 重 高 钙 血 症 , 如 不 早期 行 由 状 党 

腺 切除 术 , 将 是 致死 性 的 。 是 币 状 劳 腺 切除 并 用 维 生 
素 D 和 钻 剂 替代 治疗 。 


第 五 和 ”Fanconi 综合 征 











治疗 


Fanconi 从 


和 只 小 管 


传 性 或 获得 
有 ie 为 籽 性 过 多 
所 吉 展 及 恨 
尿 、 gj ety ee I 尿 .以 及 引起 
0 你 二 sa 油性 代谢 性 酸 中 每 、 低 链 血 症 、 低 
质 稀 玻 及 生 民 巡 缓 等 .测定 对 质 己 
PAD 是 示 小 管 排 泌 功能 也 有 损害 、 肾 小 奈 


合 征 (Fanconi syndromey) 有 是 中 外 


bey EE 异常 的 
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第 十 九 篇 “泌尿 系统 疾病 


功能 一 般 正常 或 与 酸 中 毒 相 比 不 成 比例 。 以 氨基 酸 尿 、 糖 
尿 与 磷酸 盐 尿 为 基本 诊断 指标 ,临床 上 有 完全 型 和 不 完全 
型 (三 项 不 全 ) 之 分 。 本 病 在 国内 较为 军 见 。 根 据 发 病 时 年 
龄 分 为 婴儿 、 儿 童 及 成 人 等 型 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

Fanconi 综合 征 病因 很 多 ,儿童 大 多 同 遗 传 有 关 , 成 人 
则 多 继 发 于 免疫 病 .金属 中 每 或 肾脏 病 。 病 理 生理 机 制 目 
前 尚未 完全 阐明 ,目前 主要 有 四 种 假说 , 即 细胞 膜 缺 陷 、 能 








量 代 谢 异 常 、 细 胞 劳 反 流 和 特异 性 亚 细 胞 器 异常 。 

细胞 膜 缺 陷 假说 :细胞 膜 存 在 内 在 缺 隐 , 最 可 能 是 细胞 
膜 剧 状 背 的 多 种 载体 的 钠 结 合 位 点 异常 或 不 同 载体 移 人 或 
插入 剧 状 缘 的 过 程 发 生 异 常 。 能 旦 代谢 异常 假说 : 近 端 小 
管 侧 膜 Na -K--ATP 更 的 异常 可 导致 能 量 代 谢 异 常 。 
Na K--ATP 昔 提 供 转运 能 量 , 包 括 2 个 < 亚 基 和 2 个 B 
亚 基 ,催化 位 点 存在 于 a 亚 基 。 无 论 哪 种 亚 基 异常 , 跨 膜 电 
位 均 可 发 生 改 变 。 细 胞 劳 反 流 假 说 :从 细胞 或 管 周 毛 细 血 
管 的 反 流 增加 均 可 导致 尿 电解 质 排出 增加 ,这 从 马 米 酸 借 
近 端 肾 小 管 酸 中 毒 模 型 中 得 到 了 证 实 。 特异 性 亚 细 胞 
器 异常 假说 :特异 性 亚 细 胞 器 异常 也 有 报道 ,细胞 顶端 空 泡 
形成 以 及 管 腔 腊 包涵 体 、 线 粒 体 增 大 。 














【临床 特点 】 

肾 性 糖尿 : 肾 糖 遍 降 低 引 起 , 尿 糖 排出 二 10g/d。 肾 性 
氨基 酸 屎 :一 般 不 会 引起 氨基 酸 缺 乏 。 和 蛋白 尿 : 以 低 分 子 绰 
自 尿 为 主 . 分 子 向 1.9 一 3. 0kDa。 人 磷酸 盐 尿 : 仅 发 生 在 血 磷 
酸 元 浓度 增高 时 , 某 些 患者 1,25(OH):D; 可 以 降低 , PTH 
水 平 升 商 或 降低 。 男 外 还 有 高 贷 性 代谢 性 酸 中 性 ;硝酸 尿 
和 低 灰 酸 血 症 ; 钠 和 钾 的 委 失 ,可 以 表现 为 继 发 性 高 醛 固 
血 症 ; 血 容量 下 降 相 当 常 见 ,由 于 糖尿 引起 的 渗透 性 利尿 ; 
低 蚀 引起 的 浓缩 功能 障 但 ;儿童 患者 生长 壕 缓 。 

(一 ) 特 发 型 Fanconi 综合 征 ” 成 人 和 儿童 均 可 存在 。 
次 传 模式 不 一 ,有 常 染色 体 隐 和 福 、 显 性 遗传 或 X 性 连锁 得 
传 。 大 多 数 病例 表现 为 散发 .不 存在 明显 遗传 模式 所 有 
病例 会 出 现 展 小管 功能 芋 党 ,发展 色 终 末 期 慑 衰竭, 异体 籽 
移植 后 复发 。 

(二 ) 遗传 性 疾病 引起 的 继 发 性 Fanconi 综合 征 

1. 胱 氮 酸 贮 积 症 又 称 胱 气 酸 增多 症 ,是 小 儿 
Fanconi 全 征 坡 营 更 的 病因 。 正 常人 细胞 内 生体 是 细 
上 区 内 睐 牛 降 能 部 位 :降解 产生 的 游离 氨基 酸 通过 浴 酶 体 腊 
转 箱 系统 输入 胞 奖 面 被 再 利用 。 本 病因 介 导 胱 拟 酸 转运 载 
体 有 久 缺 ,使 就 贫 酸 在 细胞 内 天 贡 凡 :和 ， 影 响 细胞 荔 能 而 发 

症 * 改 问 肺 估 酚 永 症 不 同 . 后 者 是 肾 小 管 上皮 转运 胱 气 酸 障 
体 只 中 息 胱 人 酸 屎 ,面前 者 则 引起 许多 器 宫 细 胞 内 胸 氢 酸 
仆人 入 . 冯 昨 是 证 要 受 些 器官 之 一 ， 

村 鲁 发 乍 窗 上 20 万 一 32.6 万 ,男性 稍 多 .可 分 为 - 


剧 : 工 婴儿 显 或 皮 痢 型 436 个 月 发 病 : 常 表现 为 灰心 











































吐 \ 脱 水 、 多 饮食 欲 缺 乏 . 生 长 障 得 ,发 育 缓慢 及 仙 俊 病 , 可 
有 “电解 质 危 象 ”。 至 5 一 6 岁 后 因 痛 功能 不 全 而 死亡 ;四 儿 
童 型 或 中 间 型 ;10 岁 左 右 发 病 , 进 展 较 慢 , 也 以 肾脏 病 为 主 
要 表现 ;@ 四 成 人 型 :无 痛 病 表现 ， 以 基 他 器 官 功能 障碍 为 主 。 

该 Fanconi 综合 征 常 以 失 钾 ,渗透 性 利尿 、 脱 水 及 CPAH 
减少 为 突出 表现 ,而 不 同 于 其 他 原因 引起 的 Fanconi 综合 征 。 
肾 外 的 表现 有 :眼色 素性 视网膜 炎 , 角 膜 ,结合 膜 \ 虹 膜 及 
晶状体 有 胱 氨 酸 结晶 沉积 :加 中 状 腺 功能 低下 ;@ 糖 尿 病 ; 
@ 肝 脾 大 ;@ 脑 水 肿 ;@ 肌 病 。 

本 病 可 通过 骨 效 片 .白细胞 \ 直 肠 黏 膜 中 的 结 品 分 析 或 
裂 际 灯 检 查 角 腊 有 上 腕 揽 酸 结 电 而 诊断 。 

治疗 包括 低 胱 气 酸 饮食 及 对 证 治疗 ( 纠 酸 ,补液 , 维 生 
素 了 等 ) 。 早年 报道 特异 药物 DD 青 窒 胺 (每 日 1~~28) ,二 硫 
苏 糖 醇 (dithiotreitol) 等 疗效 欠 佳 ,近年 报道 琉 乙 胺 ( 半 胱 
腕 ， cysteamine) 效 果 较 好 

2. 半 乳 糖 血 症 ” 为 常 染 色 体 隐 性 踪 传 病 , 由 于 半 有 她 
糖 -1 磷酸 尿 葵 栈 转移 酶 缺陷 ， 半 和 乳糖 代谢 异常 所 化 。 导 致 
细胞 内 半 和 乳糖 -二 侠 酸 累积 ,损害 肝 、 脑 、 剖 状 体 和 近 端 内 小 
管 。 半 乳 裙 激酶 缺陷 可 在 仅 有 日 内 障 的 患者 中 发 现 。 患 














现 黄 癌 、 肝 大 、 自 内 障 、 名 
发 生 半 乳糖 尿 、 无 简 区 糖尿 。 通 过 检测 红细胞 、/ 
胞 .白细胞 或 肝 细 胞 内 蓝 缺 陷 确诊 。 治 疗 主 归 为 天 
糖 饮食 。 

3. 遗传 性 果糖 不 耐 受 症 本 病 是 一 种 常 染色 体 隐 性 
酶 缺乏 病 。 发 生 座 1: 20 000。 则 几乎 完全 缺乏 虐 磅 酸 
果 桩 醛 缩 酵 ,1,6- 二 磷酸 果 档 醛 峭 性 也 降低 50% 以 上 。 
酶 主要 存在 于 肝肠 道 及 肾 皮 质 细胞 质 中 .因此 导致 上 饼 
酸 果糖 不 能 庚 解 而 巡 积 在 细胞 中 ,同时 不 能 产生 ATP 而 影 
响 细胞 能 量 代谢 。 患 者 报信 果糖 时 可 发 生 
合 征 及 低 血 糖 高 尿酸 血 症 与 高 纤维 组 F 由 肝 中 腺 吧 
叭 核 苗 酸 缺乏 磋 而 分 解 及 糙 原 异 生 际 和 碍 所 改 ) 。 发 病 同 年 
龄 有 关 , 当 儿 摄食 乳糖 匹 症状 , 当 加 用 果 椒 或 水 果 时 即 急 性 
发 病 。 在 摄食 后 20 一 40 分 钟 出 现 星 此 、 腹 演 、 低 血糖 与 商 
尿酸 血 症 ,2 小 时 后 出 现 急 性 Fanconi 综合 征 、 乳 酸 酸 中 此 、 
证 .上 肝 大 。 及 时 停止 撮 入 果糖 :治疗 低 血 精 : 病 
: 续 , 厅 则 可 直接 威胁 生命 或 导 笋 肝 时 功能 障 

检测 定 醛 缩 诲 水 平 可 明 人 确诊 






; Fanconi 综 







1 有 


















断 。 治 闻 为 / 

4. 糖 原 贮 积 病 ”外 遗传 病 。 孙 糖 基 大 ， 
可 达 200g/d。Fanconi 综合 征 的 特点 在 出 生 后 数 月 内 发 
生 , 随 兰 糖 原 蛙 积 增 加 ,逐渐 发 生 肝 大 。GFR 多 个 下 

5. 五 氨 酸 血 症 ”是 常 染色 体 隐 性 遗传 病 。 由 于 富 乌 
酰 乙 醚 乙酸 趟 水 解 槛 、 己 来 栈 乙 杯 乙 酸 贞 水 解 秒 缺 陷 , 导 到 
宇 马 酰 乙酸 乙酸 、 马 来 可 乙酰 乙酸 混合 物 的 风 : 积 , 随 之 转换 
为 赋 班 栈 让 丽 , 引 起 Fanconi 综 合 征 ,。 急性 型 出 生 早 期 就 
出 现 天 功能 失 代 偿 ; 则 性 型 表现 为 Faneoni 综 会 征 、 肝 便 化 


















和 维生素 了 抵抗 俐 偿 病 。 存 在 高 蛋氨酸 血 症 。 应 用 低 苯 
再 抠 酸 和 酷 氨 酸 饮食 后 肾 损 害 好 转 ,但 肝 硬 化 仍 发 生 。 
6. Wilson 病 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 , 致 病 基因 位 于 














13q14-q21。 血 铜 蓝 蛋白 缺陷 为 主要 特征 。 肝 细胞 铜 储存 
容量 他 和 ,重金 属 在 血液 循环 中 出 现 ， 该 其 人 组织 \ 摄 取 , 导 
致 肝 、 议 、 角 膜 和 近 端 肾 小 管 细胞 内 铜 的 累积 。 目 前 可 根据 


致 病 基因 进行 产 前 诊断 。 odie te 
电镜 提示 近 端 峭 小 管 刷 状 比 丢 失 、 线 粒 体 空 泡 、 管 周 膜 下 区 
域 电子 致密 物 累积 。Fanconi 综合 ine 


治疗 用 药 为 D 青 每 胺 ,可 逆转 肾 损 害 。 预 后 差 ,患者 发 生 
肝 衰竭 死亡 。 
7 ， Lowe 综合 征 是 X 性 连锁 隐 性 逮 传 病 , 致 病 基 央 


定位 在 Xq24-q26。 此 致 病 基 因 编 码 一 种 与 人 类 肌 醇 多 聚 
磅 酸 5- 磷 酸 酶 有 70% 同 源 性 的 蛋白 ,提示 可 能 为 磷酸 肌 芒 
代谢 的 先天 异常 。 多 为 男性 。 从 1952 年 报道 以 后 现 已 达 
下 例 以 上 。 初 生 虽 已 存在 ,但 发 病 多 在 婴儿 期 或 更 晚 , 按 自 
然 病程 发 展 可 分 为 三 ee 





为 先天 性 白内障 及 青光眼 , 常 致 全 盲 。 严 重 智力 低下 . 肌 张 
0 反射 减弱 。 头颅 罗江 (长 头 前 闻 商 出 、 鞍 瞄 、 高 赔 


多 儿 汗 其 出 现 不 完全 Fanconi 综合 征 , 有 肾 小 管 
Si et ete 
:来 D 你 伟 病 或 骨 质 稀 朴 ,并 有 肾 小 管 酸 
| 峙 况 下 ,糖尿 、 失 钾 及 多 尿 较 轻 或 无 。 常 有 脐 
晨 形 ,以 及 特殊 的 手指 小 关节 炎 。 加 成 人 期 : 疹 
状 消退 ,出现 肾 功能 不 全 或 营养 不 良 或 肺炎 而 死 
亡 。 有 少数 女性 (二 5%) 挤 带 者 可 出 现 白内障 。 除 对 症 治 
疗 酸 中 毒 ` 骨 病 及 感染 外 ,无 根本 疗法 。 

8. 细胞 色素 C 氧化 酶 缺乏 ”患者 均 在 生 后 11 一 13 周 
发 病 , 主 要 表现 为 严重 线粒体 员 病 .乳酸 酸 中 毒 及 Fanconi 
综合 征 ,患者 肌肉 中 此 酶 仅 为 正常 人 的 17 中 ,肾脏 为 正常 
人 的 38%。 此 酶 与 线粒体 电子 传递 链 中 ATP 合成 或 能 世 
反应 有 关 。 

(三 ) 非 遗 传 性 疾病 引起 的 继 发 性 Fanconi 综合 征 
上 蜂 介 传 性 又 称 后 天 获得 性 . 比 踪 传 性 常见 的 多 。 包 括 错 、 锅 
中 毒 、 过 期 四 环 案 、 忠 柴 、 庆 大 器 只 




















顺 





乌 , 马 多 铃 酸 淀粉 样 物质 、 多 发 性 和 轻 链 沉积 病 和 十 
煤 综 合 征 。 








因 治 疗 
重 ees 促进 毒物 排泄 ,站 
etd 性 物质 沉积 等 。 

(二 ) 对 症 治疗 

1. 酸 中 毒 


2 一 10mol/ (kg 。 


如 继 发 性 者 治疗 基本 疾病 . Wilson 
传代 谢 病 通 过 饮食 管 





根据 磊 汪 丢 失 情 况 给 予 补充 城 剂 ， 
d) ,可 用 翁 酸 气 盐 、 枸 修 酸 盐 、 乳 县 起 等 . 
分 次 给 .每 天 4 一 5 次 :以 血 中 矶 上 


气 盐 根 水 平 恢复 正常 为 
标准 。 注 意 事 项 ;CD 伴 低 血 钙 状 应 同时 补 钾 , 因 补 钠 可 使 低 








第 十 三 肾 小 管 疾 病 


血 钾 加 重 。@@ 碱 剂 用 量 过 大 而 不 能 耐 受 时 可 加 用 双 氧 克 尿 
噬 , 它 可 使 细胞 外 液 缩减 而 促进 碳酸 氧 根 再 吸收 ,但 应 防止 
肾 小 球 滤 过 率 下 降 。 

2. 多 尿 除 针对 病因 如 低 血 钾 治疗 外 ,应 提供 足 量 含 
盐 液 体 ( 钾 钠 钙 等 ) , 除 定时 定量 分 次 服用 外 ,还 应 随时 酌情 
加 服 ,一 定 要 防止 脱水 发 生 。 

3. 低 血 磷 ” 中 性 磷酸 盐 1 一 3g/d. 分 5 次 服用 .如 有 腹 
海 或 腹部 不 适 可 减 量 。 注 意 补 磷 可 加 重 低 血 钙 及 骨 病 , 故 
应 合用 维生素 D 5000U/d 或 1.25(OH);D;0.25~0. 5pg/ 
d;, 应 从 少量 开始 逐渐 加 至 足 遇 。 为 防止 峭 钙 化 应 监测 尿 钙 ， 7 
排 量 ,以 不 超过 0. 6g/d 为 标准 。 | 

4. 低 尿酸 血 症 、 氮 基 酸 尿 及 蛋白 尿 

5. 肾 衰 竭 ” 需 透析 或 移植 。 


第 六 节 ” 肾 小 管 钠 钾 转 运 障 碍 
































一 般 不 需 治 疗 。 


一 、Bartter 综合 征 和 


Gitelman 综合 征 
(一 ) Bartter 综合 征 (Bartter syndrome) 1962 年 
Frederic Bartter 和 其 同事 报道 了 2 名 表现 为 低 钾 、 代 谢 性 
碱 中 毒 .高 醛 国 丽 血 症 、 高 公 素 血 症 .血压 正常 的 患者 。 此 
后 i 例 报道 .因此 就 把 这 表现 的 
疾病 称 为 Bartter 综合 征 。 现 在 知道 这 是 一 纽 常 染 色 体 遵 
传 性 疾病 、 t 传 .也 有 显 性 遗传 ， 基 内 研究 发 
现 ,病变 累及 的 是 展 星 艇 祥 升 支 粗 段 Cthick ascending limb 
of Henle,.TAL) 几 种 重要 离子 通道 的 oe 导致 









这 些 通道 






不 能 正常 工作 .引起 水 、 电 解 质 罕 而 阵 . 做 坏 管 
球 反馈 ,激活 肾 素 -血管 紧张 素 目前 
根据 突变 的 基因 不 同 .把 Bartter 综合 征 分 为 5 型 ( 表 19 


13-3) : 

Bartter 综合 征 的 诊断 金 和 祭 准 是 基因 诊断 . 临 订 人 诊断 依 
赖 于 确定 的 肾脏 钊 和 搞 的 丢失、 代谢 性 磊 中 毒 .排除 其 他 低 
疮 ,还 要 排除 “ 假 性 :Baruter 综合 征 ”。 引 起 原因 有 : 
化 (通过 汗腺 大 此 Na -Cl 的 天 大， 诬 发 低 名 性 
\ 利 永 药 过 司 、 长 期 低 氨 饮食、 庆 大 宕 素 汉 中间 十 











Bartter 综合 征 的 全 亿 搬 符 代 治疗 得 药物 治疗 、 对 
纠正 和 低 钊 血 狂 和 1 癸 
衡 兴 及 的 丢失- 
I 为 人 从 全 E 
内 杉 、 阿 朵 弛 刊 、 包 天 
钊 血 状 :但 是 维持 时 间 很 得。 占 首 
征 最 有 效 的 药物 是 前 列 腺 索 合 成 栈 抑 制药. 叫 品 芙 茜 2 
5nmg' (kg。d). 阿 司 此 林 Il90mg kg。 . 布 洛 次 
(kg。 帆 .都 被 临床 应 用 。 以 风暴 美 壮 用 得 塘 杀 .长 由 








钾 药 物 包 括 螺 








30mg 
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表 19-13-3 ”Bartter 综合 征 分 型 











遗传 发病 低 钾 血 症 、 
分 型 < 临床 症状 代谢 性 碱 血清 镁 尿 钙 排 港 基因 蛋 自 
方式 年龄 证 和 
I AR 出 生前 羊水 过 多 / 早 匈 ', 乡 正常 增高 SLC12A1 ”Na -K -2C] 协同 转运 
饮 /多 尿 , 哮 盐 ,肾脏 子 NKCC2 
钙 盐 沉 着 ,发 育 迟 缓 
I AR ”出 生前 ”同上 十 (新 生 儿 期 会 ”正常 增高 KCNJ]1 ROMK 
有 高 钾 血 症 表 
现 ) 
有 AR 多 样 化 典型 的 Bartter 综合 十 正常 或 偏 低 ”增高 或 降低 CLC- 肾脏 氧 通道 CIC-Kb 
征 表现 ,出 生前 的 NKB 
Bartter 和 Gitelman 
重合 
RN AR ”出 生前 ”羊水 过 多 /早熟 ,多 十 正常 增高 BSND GICGKWRIORs 
饮 /多 尿 , 嗜 盐 , 感 党 Barttin 亚 单位 
神经 性 耳 合 
AD 出 出 生 ”手足 搞 撞 低 钙 血 症 + 偏 低 着 高 CASR 钙 离子 感应 受 体 CaSR 
肾 钙 盐 沉着 


RC 
专 ; AD 常 染色 体 灵 性 收 传 


注 :AR 党 次 色 体 隐 性 遗传 





后 患者 又 会 出 现 低 钾 .高 肾 素 血 症 ,需要 重新 调整 剂量 。 ”综合 征 也 被 称 为 “家 族 性 低 印 低 镁 血 症 ”， 曾 被 认为 是 另 一 
治疗 过 程 中 还 名 纠 正 低 铁 血 症 才能 收 立 低 钾 血 症 。 成 种 Bartter 综 合 征 , 现 认为 是 一 种 完全 不 同 的 病 种 ,临床 表 
人 患者 使 用 ACEI 的 疗效 有 争议 ,儿童 缺乏 相关 研究 现 上 主要 以 低 铁血 症 和 低 尿 钙 区 别 于 Bartter 综合 征 。 其 
数据 。 发 病 机 制 是 远 曲 小 管 (DCT) 唆 唆 类 利尿 药 彼 感 的 Na 

(二 ) Gitelman 综合 征 (Gitelman syndrome) Gitclman CL- 协同 转 运 子 NCCT 基因 失 功 能 型 突 变 ( 表 19-13-4)。 









表 19-13-4 ”Gitelman 综合 征 概况 





; 低 钾 血 
分 型 人 发 病 年 龄 临床 症状 。 症 .代谢 “血清 镁 基因 蛋 自 
性 碱 中 毒 
Gitelmen AR 6 岁 以 后 ”肌肉 无 力 /手足 各， 降低 减少 SL(C12A3 ”Na -Cl 协同 转 
摘 所 运 子 NCCT 
疲劳 
软 划 钻 化 症 








注 :AR 党 





染色 体 隐 性 进 传 





前 列 腺 素 水 平 正 常 ， 
血浆 醋 固 酮 浓 虚 仪 


Gitelman 综合 征 人 少 耻 I 让, 许多 患者 成 年 群 ,说 明 血 压 与 消 损 害 的 密切 关 到 
后 才 被 确诊 。 许 多 是 在 发 热 利 与 Bartter 综合 征 相 比 ， 血浆 彤 迷 活 性 、 
Want , 服 渔 | 起 镁 于 失 情 况 下 pe 突然 发 | 轻 度 升 高 。 
Ss 大 部 分 Gitelman 综合 征 加 者 都 未 接受 治疗 。 软 冰箱 
| 化 症 山 FF a 低 全 由 引起 ， 这 些 患 普 需 要 终身 补 镁 ,但 是 血 
汪 3 大 如 补 锐 会 时 
的 捕 抗 药 , 二 
4 ,联合 补 锅 。 目 前 使 用 
分 子 伴 借 指 导 NCCT 正确 折 养 运送 到 细胞 膜 的 生物 治疗 























座 箔 蜗 有 关 ， 的 会 钙 有 也 用 动作 电 
wid 延长 ,增加 室 竹 心律 失常 . 巧 谋 、 镶 死 的 危险 。50 必 
i Et 电 者 表 块 QT 间 ba 可 度 EE eg 


上 















正在 研究 中 。 


二 、 假 性 醛固酮 增多 症 
(Liddle 综合 征 ) 


1963 年 Grant Liddle 报道 了 表现 为 容量 扩张 性 高 血 
压 、 低 血 钾 、 代 谢 性 碱 中 毒 的 家 族 性 疾病 ,以 后 又 不 断 有 类 
似 病 例 报道 。 这 些 患者 还 表现 为 对 盐 敏 感 , 血 清 醛 固 酮 与 
肾 素 水 平 低下 ,因此 就 把 这 一 疾病 称 为 Liddle 综合 征 。 现 
在 知道 这 是 一 种 罕见 的 远 端 肾 单位 钠 重 吸收 原 发 性 增加 的 
常 染色 体 显 性 遗传 病 , 其 发 病 机 制 是 上 皮 钠 通道 (ENaC) 的 
基因 功能 亢进 型 突变 导致 膜 通道 增加 并 持久 激活 . 钠 重 吸 
收 增加 随后 钾 排 泄 增强 。 
ENaC 是 上 皮 细 胞 控制 Na- 流动 的 基础 。 远 侧 肾 单 位 
通过 ENaC 对 Na- 的 重 吸收 是 调节 维持 体内 总 Na- 平衡 、 
nL 容量 和 血压 的 重要 组 成 部 分 。ENaC 由 a、B、Y 三 个 含有 
肯 氮 酸 - 酪 级 酸 异 体 (PPPNY) 的 亚 基 组 成 ,是 ENaC 的 功 
能 单位 ,每 个 亚 基 有 :2 个 跨 膜 区 ;1 个 巨大 的 细胞 外 区 域 含 
糖 基 化 位 点 并 寅 含 半 胱 氨 酸 ;氨基 端 和 羧基 端 位 于 细胞 内 。 
亚 基 的 基因 突变 是 导致 Liddle 综合 征 的 原因 ,目前 报道 累 
及 B 和 7y 亚 基 ， 
现 有 报道 的 B 亚 基 突 变 都 发 生 在 胞 浆 内 C- 未 端 很 狂 
小 的 30 个 氨基 酸 序列 ,相似 部 位 的 突变 在 Y 亚 基 也 有 报 
道 。 这 一 部 位 正 是 含有 PPPXY 模 体 , 这 一 模 体能 被 
HECT E3 泛 素 连接 酶 家 族 中 NEDD4 的 WW 结构 域 识 别 、 
在 泛 烷 -蛋白 醇 体系 统 的 调节 下 ,细胞 膜 上 的 ENaC 能 被 正 
常 的 内 知 和 溶 酶 体 降解 。PPPXY 模 体 的 突变 使 离子 通道 
不 能 被 泛 迷 化 而 保持 稳定 ,使 之 在 细胞 膜 半 诗 期 延长 及 数 
目 增多 , 钠 重 吸收 增加 ,导致 容量 型 高 血压 。 长 期 的 ? 
抑制 醛固酮 合成 酶 的 活性 ,醛固酮 水 平 降低 , 抑制 肾 素 的 
活性 。 
Liddle 综合 征 的 治疗 包括 阿 米 洛 利 或 氨 茶 蝶 喧 的 应 
用 ,直接 抑制 ENaC。 限 制 盐 的 摄 入 。 但 是 醛 固 病 持 抗 齐 
螺 内 酯 治疗 无 效 ,因为 Liddle 综合 征 中 ENaC 的 活性 与 荆 
问 珊 无 关 且 不 受 其 影响 。 





























三 、 假 性 醛 国 酮 减少 症 


假 性 醛固酮 减少 症 (pseudo hypoaldosteronism. PHA) 
是 少见 的 家 族 性 异常 ,表现 为 内 肚 失 钠 、 高 钾 血 症 和 代谢 性 
酸 中 毒 .PRA 和 醛固酮 水 平 显著 升 高 ,皮质 醇 水 平 正 常 。 
这 类 患者 在 肾脏 .结肠 .汗腺 中 存 ; 酮 抵抗. 工 型 PHA 
有 2 种 遗传 形式 : 常 染 色 体 隐 性 遗传 是 上 皮 钠 通道 (ENat ) 
基因 突变 , 紫 及 a.B、Y 三 个 亚 单位 , 伴 Na” 大量 丢失 .K 分 
泌 减 少 ; 常 染色 体 显 性 遗传 或 偶发 是 盐 皮 质 激 索 受 体 
(MR) 基 因 突 变 , 导 敏 MR 数量 减少 。 又 称 Cheek-Perry 综 
合 征 , 系 Cheek 及 Perry(1958) 首 次 报道 ,是 一 种 少见 的 失 
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盐 综 合 征 。 发 病 年 龄 多 在 新 生 儿 期 ,可 于 生 后 数 小 时 出 现 
症状 ,主要 表现 为 反复 呕吐 、 腹 海 , 渴 感 减退 或 消失 ,生长 发 
育 落 后 。 

型 PHA(Gordon 综合 征 ) 是 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 
性 疾病 ,表现 为 对 哗 哄 类 利尿 药 敏 感 的 高 血压 ,高 钾 血 症 和 
代谢 性 酸 中 毒 。 现 在 研究 证 实 是 WNK1 或 WNK4 基因 
[WNKs 是 一 种 新 的 丝氨酸 / 苏 氨 酸 激酶 家 族 WNK (with 
no lysine<K> kinase), 这 一 家 族 最 主要 的 两 个 成 员 是 
WNK1 和 WNK4 J 突变 引起 的 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 性 
疾病 ,表现 为 对 喀 嗪 类 利尿 药 敏 感 的 高 血压 ,高 钾 血 症 和 代 
谢 性 酸 中 毒 。 失 去 功能 的 WNK4 突变 增加 顶端 Na -ClI- 


协同 转运 子 表达 增多 ,刺激 Na 在 DCT 的 重 吸收 。 运 输 一 一 


到 CNT、CCD 的 Na 减少 ,降低 K- 的 分 泌 。 同样 的 
WNK4 突变 还 会 进一步 减少 细胞 膜 ROMK 和 Maxi-K 的 
表达 ,减少 KK 在 CCD 的 分 泌 . 也 就 是 [型 PHA 患者 高 钾 
的 原因 。 


四 、 原 发 性 肾 素 增多 症 


Robertson-Kihara 综合 征 或 原 发 性 肾 素 分 沁 过 多 症 自 
1967 年 Robertson 首次 报道 后 .已 有 30 多 例 。 主 要 是 由 于 
良性 的 球 旁 细 胞 瘤 分 泌 过 多 的 肾 素 (少数 是 由 于 Wibhms 
瘤 . 肾 胚胎 瘤 透 明细 胞 癌 等 异 位 内 分 泌 , 故 亦 总 称 为 肾 素 分 
泌 瘤 ), 导 致 高 血压 与 继 发 性 醛 固 珊 增多 . 肾 性 失 钟 及 低 钾 
血 症 。 其 主要 表现 是 ;@ 女 性 与 青年 人 多 (6 一 67 岁 ) ,80 路 
病例 小 于 30 岁 ; 四 严重 高 血压 ,平均 为 26.7717. 3kPa 
(200/130mmHg) ,都 有 视网膜 病变 ;@ 低 饥 血 症 及 代谢 性 
碱 中 毒 : 四 肢 无 力 或 次 软 ,手足 摘 搬 , 口 渴 多 屎 等 ,但 程度 较 
轻 ; 四 少数 患者 尚 有 多 毛 、. 肥 胖 等 肾上腺 皮质 功能 亢进 表 
现 :@ 尿 中 除 蛋 白 尿 外 ,基本 正常 ;@ 血 浆 肾 素 活性 明显 增 
高 ,特别 是 病变 侧 静 脉 血 的 肾 素 活性 显 阐 
加 尿 中 醛固酮 明显 增加 ;@@ 应 用 抗 肾 素 活性 药物 (如 普 蔡 洛 
尔 40mg, 每 6 小 时 1 次 ) 可 有 了 明显 降 压 效果 。 监 别 诊断 主 
要 同伴 有 高 肾 素 高 琴 固 病 的 庶 重 血管 性 高 血压 鉴别 ( 表 
19-13-5) 。 本 病 如 能 及 时 手术 治疗 .如 非 恶 性 肿瘤 蜡 位 分 
泌 . 则 一 般 预 后 良好 ， 




















五 、 寓 小管 性 高 血 钾 


由 于 远 申 小 管内 钾 深 度 很 低 ( 过 1mmol L) ,与 细胞 内 
高 浓度 鲫 形 成 较 大 梯度 .而 利于 肾 小 管 排 泌 钾 入 管 腔 . 帮 一 
般 不 易 引 起 高 饰 血 症 。 在 典 重 急 =: 情 衰竭 少 尿 时 ,出 于 
尿 流 复 ,梯度 减少 则 可 发 生 高 种 血 症 ,但 也 有 少数 情况 .让 
a FP 度 损害 . 击 出 现 高 


要 见于 
: EE 见 的 基 必 功能 完 人 让 
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表 19-13-5 ” 原 发 性 肾 素 增多 症 的 鉴别 诊断 
发 病 年 龄 病程 进展 临床 特点 特殊 检查 试验 治疗 药物 
肾 血 管 性 。 原 发 二 30 岁 继 发 稍 快 继 发 者 有 腹部 外 伤 史 、 肥 ” 病 侧 肾 素 活 性 高 于 对 侧 2 ” 普 蔡 洛 尔 
二 40 岁 胖 史 ,腹部 有 血管 杂音 ， 倍 , 肾 动脉 造影 示 血 管 
可 能 有 无 脉 病 狭窄 
肾 素 分 泌 痛 ”二 30 岁 稍 快 。 ”多 毛 , 肥 胖 肾 静 脉 肾 素 活性 高 于 对 “血管 性 
侧 2 倍 。 肾 动脉 造影 占 
10~50 岁 慢 肾 功能 障碍 突出 贫血 较 重 ,两 浓缩 小 ,(X” 间 质 血 管 性 
片 .超声 ,IVP 扫描 ) 
20 一 35 岁 快 严重 高 血压 视网膜 病变 ， 血尿 同 肾 血管 性 
常 有 肉眼 血尿 
哮 铬 细胞 瘤 ”30 一 50 岁 稍 快 阵 发 性 高 血压 ,代谢 及 交 。 尿 中 VMA( 十 ), 血 儿 茶 从 胺 唑 畸 
感 神经 亢进 表现 ,直立 性 酚 胺 或 去 中 尾 上 腺 素 ,后 
低 血 压 ,神经 纤维 瘤 腹膜 充气 造影 , 最 上 腺 扫 
所 TEN 
原 醋 30 一 50 岁 缓慢 明显 低 钾 代 谢 性 碱 中 毒 ， 低 血 钾 , 且 肾 性 失 钾 , 血 蝶 内 酯 
周期 性 瘫 疾 肾 素 活性 低 、` 而 尿 醛固酮 
增加 
皮质 醇 症 30 一 50 岁 稍 快 中 心性 肥胖 , 紫 纹 .多 毛 ， X 片 骨 质 稀 朴 , 尿 17 状 
无 力 皮质 类 固 酬 17 天 类 固 醇 
增多 
先天 性 主动 儿童 其 缓 进 ”” 颈 动脉 搏动 强 ,头痛 , 胸 胸部 X 片 三 征 :肋骨 压 
脉 缩 窜 部 有 血管 杂音 ,下 肢 血压 “ 迹 , 主 动脉 在 缩 窗 前 扩 
低 ,劳动 后 腿 痛 张 ,而 缩 窗 后 缩小 


而 引起 者 ,如 Spitzer-Weinstein 综合 征 等 , 系 原 发 性 肾 小 管 
泌 钊 功能 障碍 , 继 发 近 端 凤 小 管 HCOF 再 吸收 减少 ,从 而 
引起 高 血 钾 与 酸 中 毒 。 患 儿 多 有 上 门牙 发 育 不 良 与 侏 倩 。 
血 醛 固 酮 减少 。 但 与 Bartter 综合 征 不 同 , 后 者 表现 为 低 钾 
性 代谢 性 碱 中 毒 。 与 低 公 素 低 醛 固 本 性 高 钾 酸 中 毒 ( 如 
RTA 下 等 ) 也 不 一 样 ,这 些 都 有 原 发 病 ( 如 杭 尿 病 、 肾 震 肾 
炎 , 肾 上 腺 皮质 功能 低下 等 ) 和 肾 小 球 滤 过 功能 障碍 。 





六 、 失 冀 性 肾炎 


失 厌 性 肾炎 (salt-losing nephritis), 又 称 Thorn 综合 

徙 ,1944 年 Thormn 将 本 综合 征 从 低 销 综合 征 中 区 别 出 来 ， 
认为 是 一 个 独立 而 予 命名 。 目 前 已 清楚 这 是 一 组 以 严 
型 。 最 多 见于 慢 

性 双 直 肾炎 ,其 次 有 尾 般 质 到 性 病 ,多 厄 肾 、 痛 钙 化 ,儿童 病 
倒 也 多 于 双 和 吧 发 在 不 爹 .阻塞 性 肾病 ,最 结核 等 ,都 是 以 间 
质 病变 较为 明显 的 肾脏 病 , 偶 亦 见 于 慢性 肾炎 。 故 取 名 失 
盐 必 痊 炎 ,处 不 如 失 盐 型 肾脏 病 更 为 确切 。 本 综合 征 的 临 
床 符 点 是 : 乞 大 多 为 成 年 。 名 有 酷似 Addison 病 的 症状 .但 


星 二 腺 皮质 功能 频 常 . 尿 中 梧 固 病 还 常 增高 , 患 
GFL fs 
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无 力 、 食 欲 缺乏 .恶心 呕吐 .体重 下 降 、 脉 细弱 、 血 压低 、 易 发 
生 直立 性 低 血压 ,虚脱 与 学 腺 。 有 脱水 表现 , 肌 冶 挛 , 严 重 
时 精神 错乱 . 诡 妄 、 傅 迷 及 尿毒 症 酚 中毒。 皮肤 也 有 明显 色 
素 沉 着 而 更 为 广泛 均匀 。 但 口腔 黏膜 处 较 轻 , 故 与 
Addison 病 不 全 相同 。 糖 代谢 都 不 受 影响 , 尿 17 羧 皮 质 类 
固 醇 及 17 柄 类固醇 定量 与 ACTH 试验 反应 亦 正常 ,应 用 
皮质 激素 治疗 无 效果 。 轩 有 慌 性 肾 胜 病 。 有 最初 展 功 能 都 正 
常 或 已 异常 ,由 于 缺 钠 而 肾 功能 急剧 恶化 。 如 经 及 时 补 钠 纠 
正 , 则 肾 荔 能 也 可 有 所 逆转 ,但 最 终 都 因 肾 病 的 进展 而 进入 
终 未 期 肾脏 病 。 故 仔细 鉴别 本 综合 征 与 Addison 病 极为 重 
要 . 因 后 者 可 用 皮质 激素 长 期 将 代 治 疗 .而 本 综合 征 则 应 大 
量 补 盐 ,同时 积极 防治 原 发 肾脏 病 和 使 肾 功 能 恶化 的 诱因 。 
二 综合 征 的 发 病 机 制 可 能 是 各 种 疾病 损害 肾 小 管 ,使 
上 皮 细 胞 对 醛 固 病 失 敏 ,因而 臂 小管 对 NaCl 的 再 吸收 发 
生 障 碍 , 尿 中 大 旦 排 钠 而 产生 临床 症状 。 八 固 酌 是 继 发 性 
代 偿 性 分 刻 过 多 ,所 以 患者 肾 外 组 织 如 汗腺 上 电 道 也 排 
Na ' 减少 ,唾液 中 Na /K” 比值 下 降 , 与 库 发 性 醋 固 酮 有 相 
似 表现 。 本 综合 征 与 婴儿 型 失 盐 性 肾病 Cheek-Perry 综合 
征 亦 不 同 , 后 者 多 在 婴儿 期 发 病 , 似 由 于 展 小 管 离子 交换 蕊 
能 有 原 发 性 损害 , 肾 间 质 多 无 病变 。 如 能 及 时 















3 一 4 岁 以 后 , 则 可 自动 缓解 。 


第 七 节 ” 肾 小 管 酸 中 毒 


肾 小 管 性 酸 中 毒 (renal tubular acidosis, RTA) 是 由 于 
各 种 病因 导致 此 胜 酸 化 功能 障碍 而 产生 的 一 种 临床 综合 





第 十 三 章 ” 肾 小 管 疾病 


征 , 主 要 表现 是 :@ 高 氧 性 .正常 阴离子 间隙 性 代谢 性 酸 中 
毒 ;@ 电 解 质 兰 乱 ;@@ 骨 病 ; 四 屎 路 症状 。 大 多 患者 无 肾 小 
球 异常 。 在 一 些 遗 传 性 疾病 ,RTA 可 能 是 最 主要 或 仅 有 的 
临床 表现 。 按 病变 部 位 和 机 制 分 为 I 型 ( 远 端 小 管 泌 氨 障 
但 ), 卫 型 ( 近 端 小 管 HCO; 重 吸 收 障碍 ) ,下 型 ( 远 端 小 管 
醛固酮 的 排 泌 H* 、.K”* 作用 减弱 )( 表 19-13-6)。 

















Eo =] 
表 19-13-6 各 型 肾 小 管 性 酸 中 毒 特点 
I 型 RTA I 型 RTA NV 型 RTA 
发 病 机 制 远 端 悄 小 管 泌 氨 障 碍 近 端 肾 小 管 重 吸收 缺陷 醛固酮 分 记过 少 或 远 端 痛 小 管 病变 使 区 10 
其 对 醛 国 酮 的 作用 耐 受 | 
血 HCOi 可 变 , 大 多 所 10mmol/L 通常 12 一 20mmol/L 二 17mmol/L 
尿 pH 二 5.8 可 变 , 如 超过 HCO; 重 吸 收 通常 一 5. 3 
闵 值 可 过 5.3 
血 钾 多 降低 ,也 可 表现 为 高 钾 ; 随 ”降低 升 高 


补 碱 治疗 低 钾 多 可 纠正 


以 往 观点 认为 肾 小 球 滤 过 功能 损害 时 Hs POT 、SO 江 
等 酸根 在 体内 水 留 ,代替 了 HCOF 而 导致 代谢 性 酸 中 毒 。 
实际 上 ,肾脏 原因 引起 的 酸 中 毒 的 本 质 是 肾 小 管 泌 氧 障碍 
或 管 腔 中 受 氨 物 质 (HPOi 、NHT 等 ) 减 少 ,传统 意义 上 的 
肾 小 管 性 酸 中 毒 属于 前 者 ; 肾 功 能 不 全 时 发 生 的 酸 中 毒 原 
因 两 者 兼 而 有 之 ,但 以 后 者 更 为 重要 。 

本 组 疾病 按 病因 分 为 原 发 性 和 继 发 性 ; 按 是 否 发 生 全 
身 性 代谢 性 酸 中 毒 分 为 完全 性 和 不 完全 性 ; 按 主要 肾 小 管 
受累 部 位 分 为 近 端 和 远 端 。 现 在 多 采用 按 病变 部 位 .病理 
生理 变化 和 临床 表现 的 综合 分 类 : 工 型 , 远 端 RTA; [型 ， 
近 端 RTA; 阴 型 , 茹 有 工 型 和 卫 型 RTA 的 特点 ;下 型 .高 血 
钾 性 RTA; 是 功能 不 全 时 的 RTA 病理 机 制 与 以 上 四 型 相 
比较 为 特殊 ,单独 叙述 。 国 外 报道 以 下 型 最 为 常见 ,国内 的 
报告 中 则 以 IT 型 所 占 比 例 最 多 。 
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I 型 ( 远 端 ) 肾 小 
管 性 酸 中 毒 


〖 发 病 机 制 】 

I 型 RTA 的 主要 发 病 机 制 为 远 端 小 管 上 上 皮 细 胞 小 所 
能 力 低 下 ,不 能 建立 或 维持 管 腔 内 外 正常 的 H 浓度 梯度 ， 
所 以 既 征 也 称 为 梯度 缺陷 型 RTA。 主 要 异常 有 :级 家 障 
但 或 衰竭 学 说 ;@ 被 动 扩散 增加 泵 学 说 :小 管 泌 五- 功能 正 
常 ,但 有 小 管 上 皮 细 胞 通 透 性 障碍 ,分 泌 至 管 腔 的 H” 叉 迅 
速 反 涯 入 上 上皮 细 胞 内 ;@ 基 侧 膜 上 的 Cl -HCO。 交换 陋 
但 ;名 速度 障碍 型 : 氨 训 转运 状态 不 能 达到 最 佳 : 泌 H 速 
率 降低 。 目 前 已 有 资料 表明 少数 获得 性 远 端 RTA 中 存在 
H -ATP 蓄 障 得 ,而 某 些 常 染 色 体 显 性 遗传 的 撑 端 RTA 








患者 中 发 现 基 侧 膜 上 的 CL -HCOS 有 交换 障碍 。 有 报道 
称 干燥 综合 征 伴 经 典 远 端 RTA 患者 体内 存在 抗 碳酸 丁 醋 
开 的 自身 抗体 ,可 能 成 为 其 发 病 机 制 之 一 。 

酸 中 毒 能 激活 肾脏 缓冲 机 制 ,使 尿 钙 增 多 ,同时 近 端 小 
管 对 构 攀 酸 的 重 吸收 增加 ,使 尿 构 梓 酸 含量 降低 , 易 形 成 尿 
路 结石 ,后 者 又 会 加 重 排 酸 障碍 。 


【病因 】 

(一 ) 原 发 性 肾 小 管 功 能 多 有 先天 性 缺陷 .可 为 散 
发 .但 大 多 呈 常 染色 体 隐 性 遗传 

(二 ) 继 发 性 以 肾 贡 肾炎 最 常见 。 

1. 自身 免疫 性 疾病 ”干燥 综合 征 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 
甲状 腺 炎 、 慢 性 活动 性 肝炎 、 特 发 性 高 Y 球 蛋白 血 症 、 冷 球 
蛋白 血 症 .类 风湿 关节 炎 、 肺 纤维 化 . 原 发 性 胆汁 性 肝 知 化 、 
血管 炎 等 。 

2. 与 肾 钙化 有 关 的 疾病 
腺 功能 亢进 症 .维生素 D 中 每 、Milk-alkali 综合 征 
商 钙 尿 症 .遗传 性 果糖 不 耐 受 症 ,Fabry 病 、Wilson 

3. 药物 或 中 毒性 肾病 素 B、 锁 靖 药 
恩 、 粗 制 棉 籽 油 、 申 茶 环 已 氨基 矶 酸 盐 

4. 遗传 性 系统 性 疾病 ”Ehlers-Danlos 征 ( 皮 肤 弹 
:和 视 国 形 红细胞 增多 
症 、Marfan 综合 征 、. 骨 硬化 伴 做 酸 栈 梅 由 缺乏 证 、. 血 质 海 
肾 、 找 质 囊 肿 病 等 。 

5. 其 他 慢性 肾 臣 ， 


甲状 劳 腺 功能 亢进 证、 甲状 
于 发 性 








、 钮 、 懈 
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生火 


` 鲁 阴性 肾病 、 肾 移植 高 草酸 


【临床 表现 】 


1. 慢性 高 氮 性 代谢 性 酸 中 毒 ” 太 pH 通常 半 5. 5， 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


2. 电解 质 闲 乱 。” 由 于 皮质 集合 管 H -K- 奈 功 能 减退 
致 低 血 钾 , 部 分 可 以 低 钾 引起 的 肌 无 力 \ 心 律 失常 等 为 首发 
证 状 。 尿 钾 、 尿 钙 可 增多 ,导致 多 尿 、 细 胞 外 液 浓缩 而 继 发 
醛 畔 责 增 多 ,进一步 降低 了 血 钾 。 

3. 骨 病 表现 血 钙 增高 , 血 磷 降 低 , 血 碱 性 磷酸 茧 水 
平 可 升 高 。 严 重 代谢 性 骨 病 、 病 理性 骨折 、 骨 盆 畸 形 等 , 儿 
童 期 发 病 者 可 有 发 育 不 良 。 由 于 牙 槽 骨 上 吸收 ,牙齿 易 松 动 
脱落 ,小 儿 乳 牙 脱 落后 恒 牙 滞 生 。 

4. 高 尿 钙 泌尿 系统 结石 或 肾 钙 化 , 易 继 发 感染 或 梗 

阻 性 肾病 。 
j 5. 有 些 同时 存在 尿 浓 缩 稀释 功能 障碍 。 





【诊断 】 

典型 高 气 性 正常 阴离子 间隙 性 代谢 性 酸 中 毒 , 尿 pH 
始终 大 于 5.5, 易 发 生 肾 结 石和 有 人骨 关 节 病 变 等 临床 表现 
者 应 考虑 工 型 RTA, 可 进行 一 些 特殊 检查 方法 加 以 证 实 。 

1. 毛 化 铵 负荷 试验 ”对 于 可 疑 或 不 典型 病例 ,可 在 停 
用 碱 性 药物 2 天 后 开始 口服 氮 化 铵 (NH: CD0. 1g/(kg。d) 
(每 日 地 分 3 次 ,已 有 明显 酸 中 毒 者 不 适用 ) 连 续 3 天 后 测 
尿 pH。 有 肝病 或 肝 功能 异常 者 改 用 0. 1mmol/kg 氢化 钙 
(CaCls)。 如 果 尿 pH 不 能 降 至 5. 5 以 下 则 有 诊断 价值 。 

也 可 使 用 1 次 法 ,即将 0. 1g/(kg， dd) 的 氢化 铵 在 3 一 5 
小 时 内 服 完 , 之 后 每 小 时 测 尿 pH 共 5 次 ,如 尿 PH 二 5.5 
为 阳性 。 

2. 尿 PCO 血 PCO。 正常 情况 下 因 远 端 小 管 腔 内 缺 
乏 人 碳酸 本 酶 ,上 皮 细 胞 排 泌 的 H- 和 管 腔 中 的 HCOF 结合 
生成 的 了 CO 要 到 达 较 远 部 位 ,尤其 是 肾 和 再 后 才 形 成 CO，， 
从 而 尿 PCO: 常 较 血 PCOs 高 出 20 一 30mmHg (2.67 一 
4 00kPa) 左 右 。 氧 泵 本 身 障 但 或 电压 依赖 型 RTA 患者 
中 ,即使 尿 液 碱 化 ,由 于 远 端 小 管 管 腔 内 H- 减少 , H;CO)， 
的 产生 也 随 之 减少 ,因此 尿 PCO;/ 血 PCO; 值 不 能 上 升 。 
而 在 梯度 障碍 型 患者 中 H™ 反 漏 则 正常 。 测 定 方法 是 : 静 
脉 注射 Immol/L 的 磷酸 毛 钠 (NaHCO;), 3ml/min 每 
5 一 30 分 钟 直立 位 排尿 1 次 ,测定 尿 pH 及 PCO,，,: 
3 次 尿 PH 二 7.8 时 ,于 2 次 排尿 中 间 测 血 PCO;。 

3. 呐 塞 米 试验 ”正常 人 肌 注 叶 蹇 米 20~40mg 后 到 达 
远 端 小 管 的 Na 增加 ,它们 在 皮质 部 集合 管 被 大 是 重 吸 
收 : 从 而 使 小 管 腔 内 电 负 性 增加 ,为 维持 电荷 平衡 ,小 管 上 
皮 泌 韭 增多 ,同时 开 - 的 排出 也 增多 ,此 时 尿 pH 应 有 明 
最 下 降 ， 

4) 系 温 性 丘 -ATP 酶 障碍 : 患 少 在 应 用 哄 塞 米 后 ， 
日 的 排 沁 不 能 相应 增加 ,因而 尿 pH 无 显著 下 降 ， 但 因 主 
细胞 切 能 正常 , Na 仍 可 被 重 吸 收 , 故 尿 KK- 含 量 应 有 


村 











续 















人 24 日 ATP 随 障 得 仅 局 限于 伪 质 部 集合 管 :由 于 皮 
质 前 重 豚 收 Na 和 说 五- 功能 正常 , 故 应 用 陵 寒 米 


后 恨 P 可 以 下 降 , 尿 K- 也 有 增加 ,但 因 基础 状态 下 排 
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Hz 仍 少 ,所 以 即使 出 现 酸 中 毒 时 尿 PH 仍 之 5. 5。 

(3) 电压 依赖 型 或 Na’ 重 吸收 障碍 的 肾 小 管 酸 中 毒 ; 
其 病变 位 于 皮质 部 集合 管 , 应 用 呐 塞 米 后 Na 不 能 被 重 吸 
收 , 尿 pH 也 不 下 降 , 尿 K- 排 汇 也 不 增加 。 

4. 中 性 磷酸 钠 或 硫酸 钠 试 验 ”注射 中 性 人 页 酸 钠 或 硫 
酸 钠 后 , 远 端 小 管 对 磷酸 根 或 硫酸 根 离子 不 吸收 , 管 腔 中 电 
人 负 性 和 pH 值 增加 ,刺激 可 滴定 酸 排 泄 , 尿 pH 下降、PCO。 
上 升 。 如 果 注 射 后 不 出 现 上 述 改变 , 表 示 泌 氢 障碍 ,而 非 已 
分 泌 的 HH- 反 漏 引 起 。 可 用 lmmol/L 的 中 性 磷酸 钠 溶 于 
180ml 生理 盐水 ,静脉 滴 注 3 小 时 , 当 屎 PH 值 接 近 6~8 或 
尿 磷酸 盐 浓 度 达 20mmolL 以 上 时 , 屎 PCO: 应 比 血 PCO: 
高 3. 33kPa(25mmHg) 以 上 。 

硫酸 钠 试验 操作 比较 复杂 ,之 前 可 令 患者 低 盐 饮 食 数 
天 ,处 于 钠 渴 状态 。 试 验 前 12 小 时 口服 地 塞 米 松 Img, 或 
于 试验 前 12 及 2 一 4 小 时 贞 注 栈 酸 去 氧 皮质 一 5mg, 在 
40~60 分 钟 内 静脉 滴 注 4 中 硫 酸 钠 1000ml( 为 防止 酸 中 
毒 ,可 同时 泣 入 30mmol/L 的 NaHCO;)。 输 完 液 后 ,收集 
2 一 3 小 时 尿 ,测定 尿 pH,H- 反 漏 的 RTA 患者 可 <5.5. 而 
排 小 障 碍 患者 则 可 以 二 5. 5。 











以 治疗 原 发 病 .纠正 酸 中 毒 ,补充 钾 热 为 主 。 每 日 给 予 
30 一 60mmol 或 1~-3mmol/kg 的 碳酸 气 盐 通常 即 可 纠正 酸 
中 毒 。 可 用 碳酸 氨 钠 片 剂 (每 650mg 含 7. 7mmol 碳酸 氨 
盐 ) ,或 使 用 Shohl 液 ( 每 1000ml 水 中 加 入 枸 橡 酸 钠 98g 和 
枸 橡 酸 140g, lml 该 溶液 相当 于 1mamol 碳酸 氢 盐 )， 每 日 服 
50~~100ml, 分 3 次 口服 。 构 攀 酸 在 体内 代谢 为 CO: 排 出 ， 
不 会 加 重 酸 中 毒 , 它 使 肠 道 酸度 降低 有 利于 钙 吸 收 ;另外 峭 
结石 在 本 型 病例 中 相当 常 见 , 故 补充 枸 橡 酸 缓冲 液 应 是 较 
为 理想 的 治疗 。 儿 童 病 例 的 补 碱 治疗 量 要 大 , 通 常 每 日 需 
5 一 14mmol/kg; 以 防止 生长 发 育 迟 缓 。 补 刨 可 用 枸 榜 酸 名 
或 Albright 合剂 (每 1000ml 水 中 加 入 枸 橡 酸 钾 98g 和 攀 格 
酸 140g) ,每 日 60 一 100ml, 分 3 次 服 ; 也 可 用 枸 榜 酸 合剂 
(每 1000ml 水 中 加 入 枸 橡 酸 钟 100g 利 枸 杰 酸 100g)。 补 
印 不 能 用 氧化 钾 , 以 免 加 重 高 所 性 酸 中 毒 。 发 生 消 病 或 链 
严重 缺乏 时 可 给 钙 剂 和 活性 维生素 D 制剂。 


三 、 开 型 ( 近 端 ) 肾 小 
管 性 酸 中 毒 


〖 发 病 机 制 】 

以 下 细胞 学 机 制 可 能 直接 或 间接 通过 影响 涪 气 
HCO， 和 后 成 或 返回 入 血 等 环节 而 使 HCO， 重 吸收 过 程 受 
了 姐 : 管 腔 例 H' 逆转 运 借 自 功 能 异常 产生 Na -HL 
交换 障 但 , 泌 气 不 能 进行 ;名 基底 膜 侧 HCO: Na 协同 转 
运 妈 常 . 便 重 吸 收 癌 细 欧 内 利 胞 内 新 生成 的 HCO， 无 法 回 
















到 血循环 ;@ 管 腔 侧 或 细胞 内 碳酸 醋 酶 活性 降低 或 被 抑制 ， 
不 能 产生 足够 的 HCO; ;@Na’ 通 透 性 障碍 ,H- 则 无 法 通 
过 Na -H- 离 子 交 换 而 被 排出 ; 国 细 胞 极 性 障碍 ;@Na-- 
K-ATP 酶 活性 下 降 、 功 能 不 足 .或 细胞 内 ATP 生成 减 
少 ;@ 管 腔 侧 广泛 转运 障碍 等 引起 广泛 性 近 端 小 管 功能 障 
碍 。 其 中 前 6 项 机 制 引 起 的 RTA 在 临床 上 较 少 见 ,表现 为 
单纯 的 肾脏 酸化 功能 障碍 , 称 为 选择 性 近 端 小 管 RTA ,而 最 
后 一 种 机 制 则 产生 非 选择 性 近 端 小 管 RTA ,有 Fanconi 综合 
征 表 现 , 除 肾 小 管 酸 中 毒 外 常 同时 有 低 血 磁 、 低 血尿 酸 、 高 尿 
磷 、 高 尿 钙 ,高 尿酸 尿 、 葡 萄 糖尿 .氨基酸 尿 、 蛋 白 尿 等 。 

正常 情况 下 HCO; 在 近 端 小 管 的 重 吸 收 随想 过 的 增 
加 而 增多 , 当 血 HCO; 水 平 升 高 到 一 定 程度 即 最 大 重 吸收 
阔 ( 正 常 值 约 为 27mmolL) 时 会 达到 饱和 。 开 型 RTA 时 
该 闵 值 降低 至 18 一 20mmol/L, 过 多 HCO; 未 能 被 重 吸收 
而 到 达 远 端 小 管 ,使 尿 液 pH 呈 碱 性 。 但 当 血 HCOs 水 平 
降低 到 一 定 程度 时 近 端 小 管 可 以 将 大 部 分 HCOF 重 吸收 ， 
同时 远 端 小 管 泌 氨 功 能 正常 ,因而 此 时 尿 液 可 被 酸化 , 尿 
PH 呈 酸 性 。 


【病因 】 

单纯 的 HCOF 重 吸收 缺陷 (如 碳酸 脱 氨 酶 缺乏 ) 很 少 
见 ,而 多 种 物质 复合 型 重 吸收 缺陷 较为 常见 。 

一 ) 原 发 性 ”多 为 常 染 色 体 显 性 遗传 或 散发 性 ,如 肾 
脏 中 Na- -HCOs 协同 转运 蛋白 的 编码 基因 SLCLA4 突变 
可 引起 永久 性 的 伴 眼病 的 单纯 性 近 端 RTA。 

二 ) 一 过 性 (暂时 性 ) 多 为 婴儿 发 生 。 

三 ) 碳酸 栈 酶 活性 改变 或 缺乏 ”如 CAII 基因 突变 
肯 硬 化 .RTA、 脑 钙化 和 钠 江 留 。 

四 ) 继 发 性 

. 药物 ”变质 的 四 环 素 (tetracycline) 、 央 大 惟 崇 (gen- 
tamicin) ,乙醇 哄 胺 (acetazolamide, diamox) .对 氨基 茶 矿 栈 
胺 、e 氨 基 对 围 基 磺胺 醋酸 盐 等 磺胺 类 药物 , 链 腺 窒 索 
(streptozotocin) 等 。 

2. 中 毒 ” 锅 , 错 、 馈 ,未 等 

3. 遗传 性 疾病 ” 虐 氨 酸 尿 症 、 琵 拨 酸 尿 症 、Lowe 综合 
征 、Wilson 病 . 半 乳糖 证、 遗传 性 果 糙 不 出 受 症 、 再 副 酸 激 
游 缺 乏 症 等 。 

4. 多 发 性 骨 储 瘤 ”和 轻 链 亿 白 大 世 从 近 端 小 管 重 吸收 
而 沉着 于 该 处 , 导 敏 小 管 工 皮 细胞 离子 转运 功能 障碍 。 

5. 维生素 D 缺乏 或 ,或 某 些 其 他 可 引起 继 发 性 
甲状 劳 腺 功能 亢进 的 情况 .可 能 与 引起 Na -K -AITP 酶 
活性 降低 有 关 。 

6. 浓 小 管 问 质 性 疾病 .肾病 综合 征 、 肾 淀粉 样 变 、 展 移 
植 等 。 














~ 














〖 临 床 表现 】 


和 工 型 RTA 患 者 类 似 , 而 维生素 D 在 近 端 小 管 的 1 


第 十 三 章 ” 肾 小 管 疾病 


位 羟 化 障碍 使 活性 维生素 D; 生 成 减少 是 其 骨 病 发 生 的 又 
一 个 原因 。 该 型 RTA 患者 的 尿 枸 橡 酸 排出 大 多 正常 ,而 
尿 中 该 成 分 有 抑制 结石 形成 的 作用 ,因此 其 尿 路 结石 发 生 
率 比 工 型 RTA 少 得 多 。 


【诊断 】 

正常 阴离子 间隙 性 慢性 代谢 性 酸 中 毒 ， 常 伴 低 钾 血 症 等 
典型 临床 表现 。 当 血 HCOz 含量 下 降 但 二 15mmol/L 时 , 尿 
PH 常 之 5.5; 而 当 血 HCOF 含量 继续 下 降 至 过 15mmol/L 
时 , 尿 反而 可 被 酸化 , pH 二 5.5。 补充 碳酸 氧 盐 后 , 血 





[| 
HCOs 滤 出 增多 ,超过 近 端 小 管 重 吸收 能 力 ,使 尿 pH 上 


升 ,为 确定 诊断 可 进行 HCOi 排出 分 数 测定 ,计算 公 
式 是 : 

;F 一 尿 HCOi 浓度 X 血 HCO; 浓度 

FEncos 尿 肌 本 又 血 肌 本 X100 

阁 该 值 >>15% 可 诊断 近 端 RTA, 远 端 RTA 则 二 5%。 
近来 也 有 学 者 提出 血 HCOF 正常 或 降低 时 .该 值 >3% 一 
5% 即 需 考 虑 。 

该 型 RTA 的 尿 NHz 排泄 量 正 常 ,之 40kmolyCmin 。 
bn ), 





治疗 原则 同 了 型 RTA, 但 HCOF 丢失 多 ,为 纠正 酸 中 
毒 所 用 的 碱 性 药物 补充 量 也 远 较 工 型 为 多 ,一 般 每 日 5 一 
10mmol/kg 甚至 更 多 (如 10 一 15mmol/kg)。 但 也 有 人 认 
为 输入 碳酸 氧 盐 使 血浆 HCOF 水 平 升 高 后 ,其 中 的 大 部 分 
还 是 因 重 吸收 障碍 而 随 尿 液 丢失 ,所 以 并 不 主张 应 用 碳酸 
氨 盐 补充 治疗 .有 效 的 方法 应 是 通过 减少 细胞 外 液 容 量 ( 如 
限制 钠 盐 摄 人 ,服用 哮 嗪 类 利尿 药 ) .造成 肾 小 球 滤 过 率 下 
降 , 滤 过 的 HCO; 也 减少 ;另外 激活 球 管 平衡 使 之 上 调 , 导 
致 近 端 小 管 Na” 重 吸 收 增加 , HCOF 重 吸 收 也 随 之 增多 ， 
可 以 部 分 改善 酸 中 毒 。 严 重 骨 病 患 者 可 试用 活性 
制剂 。 






三 、 混 合 型 肾 小 管 性 酸 中 毒 


在 发 病 机 制 , 临 床 表现 上 兼 有 工 型 和 本 型 RTA 的 特 
点 ;也 有 人 认为 并 不 存在 这 样 一 个 独立 类 型 .而 应 作为 工 型 
或 下 型 RTA 的 一 个 亚 型 。 其 远 端 小 管 酸 化 障 仍 较 工地 
重 . 尿 中 排出 的 HCO#F 也 多 ( 达 泪 过量 的 525 一 100)。 故 
酸 中 毒 程度 比 前 两 型 为 重 , 并 发 症 也 较 多 。 


四 、 检 型 时 小管 性 酸 中 毒 


前作 用 失 敏 而 使 i 
时 的 高 血 鲁 ,NH7 合成 及 排 泌 减少 是 该 型 RTA 的 主要 
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第 十 九 篇 


原因 。 


泌尿 系统 疾病 


【发 病 机 制 】 
醛固酮 对 远 端 小 管 的 尿 液 酸化 功能 起 促进 作用 ,表现 
在 :四 直接 刺激 “细胞 泥 氧 。 加 作用 于 主 细胞 管 腔 侧 的 钠 
通道 及 基 侧 膜 上 的 Na- -区 -~-ATP 酶 而 促进 Na- 重 吸收 ， 
通过 增加 管 膝 侧 的 负电 势 而 间接 刺激 H- 的 排 泌 。 包 通 
过 影响 钾 的 代谢 ,后 者 可 直接 影响 泌 氨 或 间接 通过 醋 固 
一 的 作用 ,如 低 钾 可 直接 刺激 泌 氢 却 又 抑制 醛 固 责 分 刻 ， 
| 因而 最 终 表现 出 的 结果 取决 于 两 者 的 共同 作用 ; 另 一 方 
而 , 钾 影 响 肾脏 NHT 的 代谢 和 转运 ,也 对 H 的 排出 产生 
作用 ， 
人 醛 男 柄 分 泌 过 少 或 远 端 肾 小 管 病变 使 其 对 藤 固 责 的 作 
用 反应 减弱 , 泌 氨 减少 ,出 现代 谢 性 酸 中 毒 。 另外 ,醛固酮 
作用 减弱 后 血 钾 升 高 ,抑制 了 肾 间 质 中 NH; 的 生成 , 尿 
NHz 排出 减少 也 是 重要 机 制 之 一 。 











【病因 】 

1. 原 发 性 盐 皮 质 激素 缺乏 ”Addison 病 、 双 侧 肾 上 腺 
切除 .各 种 合成 性 上 腺 起 皮 质 激 奉 的 酶 如 21- 郑 化 酶 缺乏 
以 及 催化 皮质 酮 18- 申 基 氧 化 的 甲 基 氧 化 酶 缺陷 等 。 

2. 低 肾 素 低 醛 固 酮 血 症 ”与 原 发 性 醛 固 珊 缺乏 相反 ， 
该 型 患者 表现 为 肾 素 水 平 过 低 ,一 般 为 老年 人 , 伴 轻 . 中 度 
展 功 能 不 全 。 但 钾 升 高 . 代 酸 与 GFR 下 降 不 成 比例 ,常见 
于 糖尿 病 肾病 .最 小 管 问 质 疾病 。80 只 患者 低 肾 素 血 症 在 
生理 刺激 下 无 反应 ,而 外 源 性 血管 紧张 素 工 或 ACTH 可 使 
醛固酮 增加 。 

3. 危重 患者 中 的 选择 性 低 醛固酮 血 症 ”见于 严重 感 
染 性 或 心 源 性 休克 患者 ,其 ACTH 和 可 的 松 升 高 , 伴 醛 固 
机 下降 或 合成 减少 ,原因 与 肝素 、 缺 氧 ` 细 胞 因子 等 有 关 , 由 

于 低 醛 固 酮 的 作用 ,表现 为 高 钾 、 代 谢 性 酸 中 毒 , 予 保 钾 利 
屎 药 . 钾 负 葆 时 可 加 重 。 

4. 琵 国 酮 耐 受 ” 义 称 为 假 性 低 醛 固 珊 血 症 (PHA) , 表 
现 为 疝 钾 .正当 或 高 醛 固 珊 血 症 。 了 予 生理 剂量 未 皮质 激素 
不 能 纠正 蝇 钙 。 根 据 容 芋 状态 分 为 钠 湾 留 及 钠 亚 失 了 两 类 。 

5. 继 发 性 肾 疾 病 伴 小 管 分 泌 障 碍 和 (或 ) 高 钾 ”为 皮 
质 集合 管 的 电 庄 障碍 ,可 由 多 种 痛 脏 疾病 或 药物 所 笃 , 庙 醋 
加 出 水 平 可 低 、 正 常 或 总 ,该 类 继 发 性 电 病 大 多 累及 小 管 
问 质 如 馈 刀 细胞 病 、SLE, 梗 阻 性 肾病 等 。 有 人 义 称 为 


PHA 下 型 。 除 识 钙 外 , 尿 旦 做 性 。 药物 有 摆 内 酯 、 环 孢 索 
委 荣 蝶 蛇 等 3 

















2 





〖 临 床 表现 】 

表现 为 疝 角 性 琶 中 毒 、 血 包 增 商 , 但 因 日 的 排 泌 还 受 
其 他 诸多 重 昌 因素 影响 : 故 其 酸 中 毒 程度 -- 般 不 如 工 _『 晶 
RTA 严 重 , 屎 pH 常 能 在 5.5 以 下 ,但 尿 总 的 酸 排 泄 昼 较 
本 常人 明显 减少 。 根据 肾 小 管 此 及 钠 喜报 入 状况 可 
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出 现 程 度 不 同 的 失 盐 及 相关 症状 。 


治疗 应 首先 明确 病因 .特别 是 用 药 史 。 治 疗 前 应 了 解 
肾脏 排 钾 情 况 , 尿 NH 的 排 泌 ,了 解 肾 素 - 苹 固 珊 水 平 。 控 
制 高 钾 最 重要 ,因为 降 钾 本 身 有 时 可 改善 代谢 性 酸 中 毒 。 
补 碱 . 祥 利 尿 药 , 聚 磺 茉 乙烯 及 低 钾 饮 食 等 联合 应 用 。 对 本 
固 柄 低下 或 缺乏 者 可 适当 补充 。 药 理 剂量 的 盐 皮 质 激素 应 
用 时 应 注意 血压 及 心 功能 状况 ,一 旦 有 危及 生命 的 高 钾 血 
证 出 现 ,应 耶 紧 急 处 理 。 醛 固 丽 减 少 患者 可 试用 9« 然 可 的 
松 0.1mg/d: 由 于 肾 小 管 间 质 疾病 对 醛固酮 反应 减弱 者 ,该 
药剂 量 可 加 大 至 0. 3 一 0. 5mg/d。 另外 ,应 用 峡 赎 米 可 促使 
K- 排出 及 旦 - 代 偿 性 排泄, 是 K™ 下 降 本 身 可 促进 NHzr 生 
成 而 使 尿 NHT 排出 增加 。 上 述 两 种 药物 合用 可 发 挥 疗效 
协同 作用 且 减 少 副 反 应 。 


五 、 肾 功能 不 爹 性 肾 小 
管 性 酸 中 毒 


这 种 异常 通常 出 现在 中 度 肾 功能 不 全 (GIFR 在 20~ 
50mljmin) 患 者 ,是 一 种 血 钾 正常 的 高 所 性 代谢 性 酸 中 毒 ， 
基本 障碍 为 远 端 小 管 贸 CNHD ) 的 产生 和 排泄 减 少 、 涌 髓 质 
不 能 聚集 大 量 的 氨 (NHs ) 而 导致 排 酸 下 降 。 由 于 其 他 部 
位 的 HCOz 或 H- 排 沁 功 能 及 Na” 、K” 转运 过 程 基本 正 
常 ,上 故 尿 pH 可 适当 降低 (可 过 5. 3)、 血 锦 基 本 正常 ,而 尿 氨 
总 重 减 少 。 

肾 功 能 逐渐 下 降 时 , 健 存 肾 单 位 NH 的 排 泌 代 偿 性 
增加 , 当 肾 功能 进一步 下 降 并 超出 代 偿 范 围 时 , 净 排 酸 量 便 
逐渐 减少 ,出现 高 毛 性 代谢 性 酸 中 泛 。 当 GFR 降 到 15 一 
20ml/min 以 下 时 ,代谢 性 酸 中 毒 的 性 质 又 逐渐 向 商 阴 离子 
间隙 性 转变 。 

慢性 肾 功 能 不 全 状况 下 的 长 期 酸 中 毒 可 维持 很 长 的 稳 
定期 ,主要 原因 为 骨 组 织 的 缓冲 作用 ;此 外 长 期 酸 中 毒 可 彤 
响 情 胜 对 维 生 内 D 的 产 化 ,加 重 骨 病 ,应 浸 泊 补 碱 纠正 


酸 中 坦 。 
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第 十 四 章 


梗阻 性 肾病 (obstructive nephropathy) 是 指 因为 尿 流 
障碍 而 导致 肾脏 功能 和 器 质 性 损害 的 疾病 。 本 病 可 以 
是 急性 ,也 可 为 慢性 ,病变 常 为 单 侧 性 ,但 不 少 情况 也 可 

以 是 双 侧 性 。 尿 路 梗阻 通常 是 造成 梗阻 性 肾病 的 重要 
原因 。 而 阻塞 性 尿 路 病 Cobstructive uropathy) 是 指 泌尿 
道 存在 结构 或 功能 的 改变 阻碍 了 尿 液 的 正常 流动 ,但 并 
未 影响 到 峭 实 质 病 变 。 由 于 尿 路 梗阻 导致 的 时 实质 太 
肾 功 能 损害 通常 可 因 梗 阻 的 解除 而 停止 甚至 逆转 ,因此 
及 时 发 现 梗阻 的 原因 ` 解 除 梗阻 是 诊断 与 治疗 梗阻 性 肾病 
的 关键 。 


【分 类 】 

根据 尿 路 梗阻 的 程度 可 分 成 完全 性 梗阻 和 不 完全 性 本 
聘 ;根据 性 质 可 分 为 先天 性 和 获得 性 ;根据 病程 则 可 分 为 急 
几 和 慢性 梗阻; 根据 慎 阻 的 部 位 可 分 成 单 侧 性 梗阻 和 双 侧 

















性 梗阻 或 腔 内 梗阻 和 腔 外 梗阻 。 如 梗阻 发 生 在 输尿管 膀胱 
连接 部 以 上 则 称 为 上 尿 路 梗阻 ,如 发 生 在 输尿管 膀胱 连接 





部 以 下 则 称 为 下 屎 路 梗阻 。 
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梗阻 性 肾病 


匡 沉 伟 ”部 传 明 


病因 】 

小 儿 尿 路 梗阻 的 原因 主要 为 先天 性 尿 路 畸形 .通常 于 

岁 前 发 病 。 成 人 尿 路 梗阻 的 主要 病因 多 网 es 、| 洒 
id 上 腹膜 后 或 倪 腔 肿 阅 。 

造成 尿 路 梗阻 主要 原因 有 内 源 ; 

前 者 指 由 于 泌尿 道 管 腔 及 

道 管 院 和 管 辟 外 的 其 他 因素 - 

蓉 内 梗阻 最 常见 原因 为 结 右 








和 外 源 性 两 大 国 


璧 的 只 芝 ,而 后 者 指 除 了 泌 硼 


















:可 发 生 在 输尿管 任何 












处 .但 以 三 处 自然 转折 或 狭窄 处 最 多 。 肾 内 结 有 多 由 许多 
代 j 疾病 引起 ,常见 于 灰 酸 结晶 或 服用 可 溶性 较 差 的 
磺 胶 药 等 。 站 演 轩 者 的 屎 中 含有 大 最 本 - 周 
蛋白 ， 于 得 小 和 在 部 分 迷 






病例 ,坏死 的 组 
形成 血块 馆 可 能 阳 塞 尿 和 

笨 尿 管 壁 本 身 障 候 有 功能 性 及 解剖 性 异常 
者 党 因 和 输尿管 纵 行 肌 或 环 状 送行 肌 距 碍 . 敏 使 灰 液 不 能 正 
些 类 禄 阳 多 发 生 办 处 ,在 小 几 大 


:此 外 泌 永 系统 出 血 











常 下 行 。 





在 输 奈 管 盆腔 交 















第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


多 是 双 侧 性 , 左 侧 肾 常 较 严重 。 功 能 性 异常 所 致 的 梗阻 还 
可 发 生 在 输尿管 膀胱 交界 处 ,以 男性 为 多 ,大 多 为 单 侧 性 。 
由 解剖 性 病变 造成 输尿管 壁 病变 包括 炎症 、 肿 癌 等 所 造成 
的 狭 罕 。 

膀胱 功 能 障碍 导致 尿 路 梗阻 的 原因 大 多 为 神经 源 性 ， 
可 因 先 天 性 肌肉 发 育 不 全 或 霄 涟 功能 障碍 等 引起 。 后 天 性 
常见 于 糖尿 病 、 脑 血管 病变 、 多 发 性 硬化 症 或 帕 金 森 病 等 。 

外 源 性 尿 路 梗阻 常 因 生殖 系统 、 骨 肠 系 统 、 血 管 或 后 腹 











” 膜 其 他 病变 引起 。 前 列 腺 肥大 或 肿 冶 常 是 男性 发 病 的 原 


因 。 女 性 则 多 因 怀孕 .子宫 或 卵 梨 等 病变 引起 。 克 罗 恩 病 
或 骨 肠 其 他 肿瘤 可 以 压迫 输尿管 而 导致 梗阻。 腹膜 后 病变 





”可 因 炎 症 、 纤 维 化 肿瘤 ( 原 发 性 或 转移 性 ) 引 起 。 


【发 病 机 制 】 

依照 梗阻 发 生 快慢 , 单 侧 或 双 侧 ,以 及 梗阻 完全 程度 而 
有 不 同 。 主 要 病理 生理 改变 如 下 所 述 : 

(一 ) 输尿管 内 压力 上 升 ”取决 于 尿 流 率 ,梗阻 部 位 和 
程度 。 管 腔 内 压力 过 高 可 促使 管 腔 扩 张 , 师 动 加 强 。 如 果 
梗阻 较 轻 , 则 增高 的 腔 内 压 可 随 蠕动 的 动力 作用 有 时 可 自 
行将 梗阻 部 分 克服 。 正常 输尿管 腔 内 压力 约 为 0.8 一 
1. 33kPa(6 一 10mmHg) ,但 许多 由 先天 性 障碍 所 致 的 梗阻 
病例 ,平时 输尿管 腔 内 压力 较 正 常 偏 高 。 在 明显 梗阻 时 该 
压力 可 达到 5. 33 一 6. 67kPa(40 一 50mmHg) 。 

(二 ) 肾 血 流动 力学 改变 在 急性 双 侧 性 梗阻 的 动物 
试验 中 可 观察 到 肾 血 流 重 (RPF) 先 有 短暂 上 升 ,但 之 后 ( 约 
1 小 时 后 ) 即 减少 , 肾 小 球 滤 过 率 (GFR) 下 降 。 早 期 RPF 
升 高 与 局 部 前 列 腺 环 素 和 前 列 腺 素 王 产生 增加 有 关 , 而 后 
期 下 降 与 血管 紧张 素 开 、 血 栓 烷 A: 、 抗 利尿 激素 产生 增加 、 

-氢化 所 (NO) 产 生 减 少 有 关 。 致 密 钼 在 此 过 程 中 起 着 重 
要 的 调控 作用 。 慢性 双 侧 性 梗阻 一 般 坚 血浆 流量 仍 可 保持 


端 籽 小 管 压力 可 以 正常 ,RPF 改变 可 以 不 十 分 明显 ,对 便 

RPF 可 代 偿 性 上 升 ,其 机 制 可 能 是 肾 - 肾 反射 被 激活 所 致 。 

慢性 单 侧 输 尿 管 梗阻 一 般 输尿管 内 压力 不 如 急 

近 端 肾 小 管内 压力 -- 般 反而 下 降 , 约 为 正常 30% 

RPF 因为 慢性 梗阻 下 各 种 代 偿 机 制 乡 已 动员 ,因此 一 般 反 

而 下 降 40% 左 丰 。 

(三 ) GFR 下 降 ”上 坡 决 于 梗阻 的 央 重 程度 和 持续 时 

间 。 早 期 (梗阻 后 2 一 3 小 时 ) 与 肾 内 前 列 腺 素 分 泌 和 肾 神 

经 调控 的 肾 - 肾 反射 有 关 : 晚 期 (24 小 时 后 ) 主 要 与 RPF 下 

降 利 入 球 小 动脉 收缩 有 关 。 和 急性 重 阻 在 数 小 时 后 GFR 便 

开始 下 降 : 至 24 小 时 时 下 降 至 正 

性 部 分 梗阻 GER 可 保持 个 3 
凡 行 折 杭 阻 使 近 端 小 管内 上 压力 工 升 , 导 敏 痛 小 球 中 
毛细 血管 腊 兆 水 压 压力 梯度 的 下 降 : 进 而 造成 GFR 的 下 
降 ， 在 利尿 体 肾 脏 GFR 的 下 降 , 与 单个 肾 单 位 
GER 的 下 降 和 有 滤 过 功能 的 肾 单 位 数 竖 的 减少 有 关 。 慢 
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降 ， 
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性 梗阻 引起 的 GFR 降低 往往 不 可 逆 。 

(四 ) 肾 小 管 功能 “部 分 而 非 完 全 性 的 恒 阻 主要 表现 
为 远 端 肾 小 管 功能 障碍 异常 。 常 见 肾脏 对 尿 液 浓缩 功能 障 
时 。 少 数 病例 法 缩 功 能 障碍 可 以 极为 明显 ,这 主要 由 于 不 
完全 性 梗阻 后 在 未 梗阻 的 髓 质 部 位 血 流 增加 ,将 形成 肾 凡 
质 间 质 的 高 渗透 梯度 和 渗透 性 物质 带 走 ;其 次 ,过 高 的 小 管 
内 压 可 以 影响 艇 祥 上 升 支 粗 段 的 NaCl 转运 ,从 而 影响 了 
逆流 倍增 效应 的 进行 ;再 者 ,由 于 集合 小 管 受 压力 影响 ,该 
处 细胞 对 血管 加 压 素 反应 失常 也 是 机 制 之 一 ;部 分 病例 还 
可 以 表现 为 对 钠 盐 重 吸 收 障 碍 。 小 管 酸化 功能 在 梗阻 较 长 
期 的 病例 也 可 出 现 ,表现 尿 pH 值 偏 高 以 及 代谢 性 酸 中 毒 。 

(五 ) 间 质 纤维 化 ”是 长 期 尿 路 梗阻 后 一 个 常见 肾脏 
组 织 表现 , 其 过 程 主要 与 细胞 外 基质 (ECM) 和 蛋白 的 合成 与 
降解 失衡 ,小 管 上 皮 细 胞 损害 有 关 。 近 期 研究 证 实 氧化 应 
激 . 缺 氧 .巨星 细胞 浸润 和 细胞 因子 产生 增加 是 梗阻 后 肾脏 
间 质 纤维 化 的 重要 原因 。NF-kB 的 激活 和 TNF-amRNA 
的 转录 增加 导致 TGF-B 和 AngI 产 生 增 加 是 其 发 生发 展 
的 重要 环节 。 上 述 因素 促进 成 纤维 细胞 的 增殖 、 分 化 和 积 
聚 , 肾 小 管 上 皮 细 胞 凋 亡 增加 并 导致 各 类 化 学 趋 化 因子 和 
黏附 因子 的 表达 上 调 而 引起 一 系列 炎症 反应 ,进一步 加 剧 
了 纤维 化 进程 。 动 物 研究 证 实 TGF-8 抑制 药 可 延缓 梗阻 
肾病 的 纤维 化 进程 。 近 有 研究 发 现 Wu 基因 家 族 表 达 与 
梗阻 性 肾病 间 质 纤维 化 有 关 , Wnt-4 基因 的 高 表达 可 阻止 
肾 间 质 细胞 向 上 皮 细胞 转化 ,并 可 刺激 成 纤维 细胞 工 型 胶 
原 和 平滑 肌 肌 动 蛋白 的 表达 。 

(六 ) 肾脏 代谢 的 变化 “在 梗阻 性 肾病 的 肾脏 中 尚 存 
在 一 些 代谢 性 障碍, 除 远 端 部 位 肾 小 管 有 cAMP 产生 障碍 
外 , 尚 有 对 PTH 反应 障碍 . 泌 H+ 及 HCOF 重 吸 收 障碍 、 
Na- -K--ATP 酶 .Mg:--ATP 酶 障 但 .ATP 产生 障碍 .以 
及 葡萄 糖 氧化 、 糖 原 新 生 等 许多 代谢 障碍 。 

(七 ) 梗阻 解除 以 后 肾 功 能 改变 “完全 性 梗阻 24 小 时 
后 解除 ,GFR 约 需 14 一 60 天 才能 恢复 型 水 平 , 但 仍 有 
约 15% 的 情 小 球 功能 不 可 逆 碱 退 。RPF 在 梗阻 解除 后 大 
多 可 渐渐 上 升 ,但 因 血 液 大 多 重新 分 布 到 摔 质 ,所 以 真正 改 
善 有 限 。 这 可 能 与 涌 组 织 常 分 泌 较 多 血 检索 As 有 关 。 

在 双 侧 梗阻 解除 后 常 可 出 现 “ 梗 阻 后 利尿 (postob 
structive diuresis)” 的 现象 ,给 予 抗 利尿 激素 并 不 能 纠正 ， 
此 被 认为 与 梗阻 时 积聚 的 大 量 深 质 物 质 及 一 些 能 促进 水 钠 
排泄 的 体液 因子 (如 ANP) 有 关 。 其 机 制 有 :中 肾 乳头 间 质 
溶质 含 世 的 减少 ;四 远 端 坚 小 管 上 水 通道 重 白 表达 减少 ， 
在 血 福 对 NaCl 重 吸 收 障碍 ;@ 集 合 管 对 抗 利尿 激素 
和 ceAMP 反应 性 下 降 ;@cAMP 产生 障碍 ;@ 近 禾 凤 单位 
的 永久 功能 天 失 而 影响 角质 渗透 简 度 的 形成 。 


















【病理 改变 】 
显 其 主要 为 肾 小 管 管 及 扩张 ,以 集合 管 及 远 端 小 管 






主 。 随 着 时 间 的 延长 , 肾 小 管 上 皮 细胞 变 为 扁平 并 渐次 





病变 由 远 端 部 分 肾 小 管 逐 渐 迁 延 到 近 端 肾 小 管 。 肾 小 球 在 
早期 病变 不 明显 , 鲍 曼 性 可 以 扩张 , 肾 小 球 周 围 渐渐 出 现 巨 
唉 细胞 浸润 ,纤维 化 形成 。 其 后 小 管 - 间 质 慢性 炎症 细胞 、 
成 纤维 细胞 或 肌纤维 母 细胞 浸润 可 以 更 明显 , 间 质 纤维 化 
加 剧 , 小 球 部 分 可 以 完全 塌陷 或 出 现 硬化 样 改变 . 肾 血管 也 
可 产生 缺 血 硬化 样 改变 。 


【临床 表现 】 
患者 可 无 症状 或 表现 多 样 化 ,根据 基本 病因 ,梗阻 程 
度 , 病 程 长 短 而 有 不 同 。 


了 












(一 ) 疼痛 es 痛 , 可 以 是 持续 性 但 常 
泗 发 性 加 剧 。 肾 孟 或 输尿管 上 段 梗阻 往 往 有 腰 痛 . 而 








输尿管 下 段 梗阻 时 疼痛 可 met 严重 时 可 出 现 恶 
心 ` 呕 吐 或 食欲 缺乏 。 在 慢性 梗阻 性 肾病 患者 ,有 时 交 阁 不 
是 很 突出 。 

(二 ) 排尿 异常 ， 双 侧 完全 性 梗阻 可 以 造成 无 尿 ， 人 
部 分 本 病员 者 梗阻 并 不 完全 ,因此 常 呈 多 尿 , 同 时 党 i 
渴 。 在 合并 感染 时 可 出 现 膀 胱 刺激 症状 。 由 膀胱 颈 部 阻塞 

引起 者 (例如 前 列 腺 肥大 ? 则 可 有 尿 当 留 .排尿 距 蹄 、 尿 失禁 
或 尿 流 变 细 等 表现 。 

(三 ) 肾 重 积 水 . 肾 实质 萎缩 和 肾 功 能 不 全 ”正常 肾 星 
集合 系统 的 尿 液 量 约 为 5 一 10ml, 若 梗阻 持续 则 可 在 梗阻 
的 近 侧 端 出 现 扩张 ,表现 为 肾 址 积 水 。 肾 备 积 水 通常 是 醒 
阻 性 肾病 时 的 临床 表现 ,但 许多 梗 也 性 肾病 ( 例 如 肾 内 梗 
胆 . 先 天 性 输尿管 畸形 时 ) 并 不 一 定 有 肾 运 积 水 。 柄 阻 促 蜂 
脏 常 可 见 有 体积 赠 大 、 实 质变 薄 , 但 芳 为 不 完全 性 、 问 歇 性 
的 长 期 梗阻 , 导 敏 崩 脏 硬化 时 体积 变 小 。 醒 阻 闭 持 续 最 终 

















可 发 展 至 肾 功能 不 全 共 至 终 末 期 肾病 。 急 性 习 功能 不 全 常 
见于 尿 路 完全 性 梗阻 。 
(四 ) 高 血压 ”常见 ,其 机 制 可 能 与 内 素 分 泌 过 多 或 对 


水 , 钠 调 节 机 制 隘 但 有 关 。 一 般 由 单 侧 肾脏 梗阻 病变 导致 
的 沿 血 计 以 贤 烷 依赖 境 为 多 , 双 侧 病变 引起 者 则 水 钠 依赖 
型 占 乡 数 。 

(五 ) 反复 或 难 治 性 尿 路 感染 可 发 生 于 任何 部 位 万 
路 梗阻 ,但 常见 于 低位 梗阻 。 感 染发 生 与 尿 流 不 畅 有 关 . 解 
除 梗阻 是 治疗 的 首 杰 手段 。 

(六 ) 红细胞 增多 症 ” 人 少见 。 主 要 由 于 梗阻 引起 肾脏 
人 快 血 而 刺激 促 红 细胞 生成 激 天 分泌 过 多 而 臻 。 在 外 科 手 术 
纠正 梗阻 后 可 以 改善 。 


) 酸 中 毒 ” 主要 央 为 影响 野 小管 对 H 的 分 泌 而 

束 分 病例 可 合并 有 血 钊 过 高 。 
( 八 ) 尿 性 腹水 “新 生 儿 或 婴儿 神 阻 性 肾病 时 , 倘 见 尿 
液 自发 性 外 渗入 腹腔 ,引起 碌 性 腹水 。 此 时 腹水 肌 本 2Z 备 洁 肌 





研 比 率 变 为 3 :1 而 非 尿 性 腹水 比例 为 1 : 1. 此 点 可 供 鉴别 。 
【诊断 】 


扇 当 规 , 赵 声波 .X 线 检查 常 不 仅 可 以 确立 诊断 ,还 可 


第 十 四 章 ”梗阻 性 肾病 


明确 病因 。 

尿 液 常规 检查 依 病因 不 同 而 异 。 大 多 数 病 例 有 焦 白 
尿 . 但 量 一 般 过 1. 5g/d。 常 可 见 红 、 和 白细胞 。 由 结石 肿瘤 
等 引起 者 .有 时 有 肉眼 血尿 .合并 感染 则 可 有 和 较 多 
胞 。 肾 乳头 坏死 引起 者 .典型 的 尿 液 色 呈 “ 洗 肉 水 ” 样 ,经 
销 布 滤 过 后 可 见 坏死 组 织 。 管 型 检查 常 可 提示 病因 . 例 
如 由 磺胺 类 药 、 尿 酸 等 引起 者 ,其 特殊 结晶 可 附 在 管 型 
上 。 合 并 感染 者 的 病例 ,其 尿 pH 常 升 高 .如 果 pH 值 经 
常 在 7.5 以 上 者 大 多 提示 梗阻 时 间 已 久 , 且 病变 已 转 为 
慢性 。 

贫血 常 继 发 于 慢性 梗阻 引起 的 尿毒 症 。 当 远 端 

















臂 小管 


酸 中 毒 存在 时 ,出 现 站 ri 酸 中 毒 。 双 侧 肾 积 水 时 一 


尿素 氮 / 尿 员 栈 比值 低 于 10 : 
腹部 X 线 平 片 检查 简单 RN 90% 的 结石 和 
其 他 置 入 物 (如 支架 )。 必 要 时 可 通过 静脉 涌 备 造影 (IVP) 
米 明 确 宣 阻 的 部 位 和 性 质 。B 超 检 查 届 非 创伤 性 .不 依赖 
肾 功 能 . 故 为 确定 肾 卫 、 肾 他 有 无 积 水 的 首选 检查 ,精确 性 
之 90 小。 除 可 测 得 肾 胜 大 小 外 ,还 可 探 得 肾 焉 积 水 或 结石 。 
如 果 检 查 中 发 现 残 余 尿 增多 , 则 提示 有 前 列 腺 肥大 、 肿 瘤 或 
性 膀 腌 。 多 普 勤 检测 单 侧 梗阻 时 梗阻 侧 辟 动脉 阻 
力 指 数 较 对 俱 
党 对 超声 检查 有 疑问 、 肾 竹 显 示 不 清 或 梗阻 性 质 不 
可 采用 CT 检查 。 特 别 是 出 帅 瘤 .腹腔 后 病变 等 引起 
前 诊 区 重要 。 3 ee wT ee 泪 . Ee CT 寡 使 
近年 来 . 
入 dh 让 组 织 的 能 量 
消耗 . 被 用 于 评价 急性 输尿管 梗阻 后 pm RPF 的 变化 和 
GFR 功能 .此 技术 不 影 剂 :有 助 于 判断 梗阻 内 的 功能 
预后 。 
放射 性 是 了 解 分 侧 星 功能 较 好 方 泊 
阳 定 位 较 差 。 泌 尿 系 人 ! IVP. 
但 此 项 技术 只 用 小 剂 旺 放 射 性 放射 性 核 索 . 没 有 造影 剂 的 
全 身 反 应 .可 有 灵 绒 地 显示 残余 展 荔 能 。 肾 浆 和 屎 系 动 态 
显 像 检 查 期 间 .静脉 注射 暑 塞 米 0. 3 一 0. 5mg kg, 有 肤 于 全 
定 有 盛 机 械 性 梗阻。 

























去 .但 对 醒 












【治疗 】 

(一 ) 去 除 梗阻 “根据 病 央 和 禄 阻 部 位 而 定 。 过 5ntm 
的 结石 常 可 自行 排出 。 人 江波 伴 石 方法 一 出 7 一 13mm 大 
小 的 结石 较 有 效 。 在 输尿管 中 下 段 结 有 经 保守 治疗 (饮水 、 
中 药 等 ?后 仍 无 效 兰 应 采用 在 膀胱 镜 下 人 行 取石 。 对 已 有 
时 功能 损害 或 用 上 法 个 能 成 功 痢 则 帘 考 虚 外 科 手 术 解 除 神 
了 胆 。 手术 演 疗 袖 了 胆 病变 之 前 ,千金 面 评价 醒 阻 的 病因 、 严 重 
程度 种 持续 时 间 。 对 不 同 部 位 梗阻 要 采取 相应 措施 :如 屎 
流 改道 于 术 包 括 及 下 造 疤 里 管 .肾脏 切 上 开 术 、 籽 喜 切 开 术 、 
经 皮 输 尿 管 轨 于 术 , 王 上 骨 联 合 上 膀胱 切 开 术 、 经 
肠 易 合 术 守 : 


















皮 输 尿 管 回 
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第 十 九 篇 





泌尿 系统 疾病 


(二 ) 延缓 梗阻 性 肾病 的 进展 ” 伴 高 血压 者 应 
药物 治疗 。 


予 降 压 
近来 在 动物 实验 及 临床 试验 中 证 明 阻 断 肾 未 - 









血管 紧张 素 系统 的 药物 ,如 血管 紧张 素 转换 茧 抑制 药 和 血 
管 紧张 素 受 体 持 抗 药 可 延缓 梗阻 性 肾病 的 进展 。 对 于 有 了 酸 
中 毒 的 病例 则 应 纠正 酸 中 毒 ,一 方面 可 减少 梗阻 的 发 生 , 另 


一 方面 也 可 减轻 对 肾 功 能 的 损害 。 

(三 ) 感染 及 其 他 并 发 症 的 治疗 ”由 于 尿 路 梗阻 常 合 
并 有 感染 , 故 抗生素 常 需要 同时 使 用 。 不 少 病例 梗阻 并 不 
”完全 .但 因 继 发 感染 造成 水 肿 、 炎 症 分 泌 物 阻塞 等 可 使 梗阻 
| 变 得 更 明显 ,使 用 抗生素 后 ,梗阻 可 以 明显 好 转 , 但 使 用 剂 
| 量 , 疗 程 及 选择 用 药 需 依 据 感染 的 严重 程度 .病程 ,病原菌 
省 养 结果 及 肾 功 能 情况 而 加 以 调整 。 通 常 在 药物 敏感 试验 
出 结果 之 前 .就 应 选用 在 肾脏 和 尿 中 浓度 高 的 抗 # 
要 长 .通常 3 一 4 周 。 对 十 肾 功 能 已 不 可 逆 地 完全 形 失 且 反 

复发 生 感染 的 肾脏 则 可 考虑 肾 切 除 。 
梗阻 或 梗阻 解除 后 所 出 现 的 多 尿 等 造成 的 水 .电解 质 
























第 十 五 章 


好 有 有 病 (nephrolithiasis) 是 指 在 肾 小 管 或 籽 
形成 的 晶体 物质 、 
尿 管 或 膀胱 结石 。 


集合 系统 
部 分 可 随 不 液 排 入 输尿管 或 膀胱 ,成 为 输 
不 同 的 结石 成 分 .决定 了 临床 表现 治疗 
和 项 后 的 不 同 。 最 当 见 的 肾 结 右 成 分 是 草酸 钙 ， 
受 饮 , 尿 铅 饭 匀 和 胱 贷 酸 。 侦 尔 : 名 
物 如 阿 背 洛 韦 ,旧地 那 后 令 酸 和 所 
业 化 的 发 展 . 肾 结 在 的 是 
30 一 60 岁 之 间 . 每 年 的 发 六 
理 生 龄 市 缓 悍 下 活 ; 对 女性 来 说 ;在 20 一 40 岁 之 
名 为 2 二 次 1000 人 。4 
次 (000 人 “。 年 )。 田 了 


其 次 为 任 
目 在 也 可 由 某 些 药 
组 成 随 若 全 球 
病 率 不 断 上 升 。 对 男性 来 说 .在 


为 3 一 4 次 六 000 人 ,之 后 随 


















之 问 的 发 病 
“在 之 后 的 40 年 里 逐渐 下 降 为 1 
性 较 女 性 更 多 见 , 男 女 之 比 为 
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沉淀 之 阿 的 失重 he 





一 方面 | 让 E 贤 重 豚 收 术 
解 度 eh 曙 


海外 
分 ,并 分 泌 


-此 搞 站 体 





-方面 ,不 液 中 





形成 的 物质 . 





亲 乱 等 障碍 应 及 时 予以 纠正 。 对 于 已 出 现 急性 \ 慢 性 肯 衰 
竟 者 必要 时 应 予 透 析 治 疗 , 终 末 期 肾 衰 竟 也 适合 肾 移植 ,但 
手术 前 通常 作 双 肾 切除 以 去 除 感染 灶 。 
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组 石 
钟 一 红 ” 丁 小 强 


然而 . 当 不 溶性 物质 分 泌 速 率 增加 和 (或 ) 水 分 重 吸 收 过 度 
时 :或 者 当 尿 中 结晶 形成 抑制 物 含 辟 减少 时 ,上 屎 液 便 会 呈现 


过 亿 和 状态 ,导致 虽 体 析出 并 逐渐 增 大 、 聚 集 , 琢 终 形 成 
肾 右 。 
(一 ) 过 饱和 状态 和 结晶 的 形成 ”就 圾 常见 的 草酸 名 








| 


是 饱和 状态 





而 言 . 沱 有 草酸 钻 品 体 的 平复 
这 些 蝇 体 ,并 且 加 入 销 离 子 或 前 2 
性 增加 ,但 并 无 新 的 蜗 体 形成 。 这 样 的 溶液 为 亚 稳 定 的 并 
饱和 溶液 。 随 状 溶 液 中 钙 离 子 或 草 琴 根 肩 子 的 加 入 ， 过 他 

和 状态 将 达到 临 扯 值 而 形成 团 相 。 这 一 临界 值 称 为 显 稳定 
状态 的 上 上 限 。 野 右 的 形成 天 要 良 液 ; 的 过 饱和 状 
脱水 或 过 中 分 泌 钙 离子 .草酸 相 、 涟 酸 战 , 胱 拨 酸 或 朵 
i en a :重要 的 影响 
当 灰 pH 下 降 ( 二 5.5) 上 时 :尿酸 的 溶解 度 下 降 , 南音 
受 灰 pH | 尿 pH 才 疝 时 , 暑 酸 铝 、 
容 解 度 下降 。 有 时 过 饱和 状态 是 得 
御前 ,可 因 短 时 间 内 屎 世 减 少 父 后 其 些 物质 尿 排 其 一 :; 

性 增 多 所 敏 ， 故 测 定 24 小 时 尿 世 及 基 5 物质 的 承 排 其 尤其 


贷 



































于 判断 是 否 存 在 短暂 的 过 饱和 状态 

当 尿 液 过 饱和 度 超过 亚 铭 状态 的 上 限时 ,晶体 开始 成 
核 。 尿 路 中 的 细胞 碎片 或 已 存在 的 晶体 可 作为 模板 促进 新 
的 品 体 生 成 ,这 一 过 程 称 为 异 质 成 核 作用 (heterogeneous)。 
异 质 成 核 作用 降低 了 晶体 形成 所 需 的 过 饱和 度 水 平 。 一 旦 
结晶 形成 ,如 朵 尿 液 保持 在 该 晶体 相 的 过 饱和 状态 . 则 晶体 
核 的 体积 将 不 断 增 大 。 多 个 品 体 聚合 形成 崩 石 。 

尿 中 结晶 必须 在 悄 直 内 停留 足够 长 的 时 间 且 聚合 成 临 
床 可 见 大 小 时 才 可 形成 肾 右 。 关 于 结晶 滞留 的 机 制 ,目前 
仍 是 一 个 被 热 议 的 问题 。 新 近 的 研究 表明 ,常见 的 草 
结石 是 在 肾 乳 头 的 产 基 磷酸 钙 广 块 上 形成 的 .这 些 斑 块 被 
和 Randalls 晴 钙 广 , 它 们 为 草酸 钙 的 异 质 成 核 作 用 提供 
了 良好 的 模板 。Randall”s 斑 的 形成 始 于 深 锋 处 的 败 福 细 
段 基底 膜 ,然后 延 着 肾 间 质 向 乳头 状 尿 路 上 皮 蓝 延 。 如 果 
尿 路 上 皮 换 伤 ,这 些 斑 块 将 到 露 于 屎 液 中 ,促进 草酸 钙 结晶 
形成 和 肾 结 石 的 产生 。 
(二 ) 尿 中 结晶 形成 的 抑制 物 减少 “ 尿 液 中 含 多 种 可 
有 效 抑制 钙 盐 成 核 ,增长 和 此 集 的 物质 。 无 机 焦 
是 其 中 的 一 种 , 它 对 磅 酸 钙 结晶 的 抑制 作用 强 于 对 草酸 钙 
结 品 的 作用 。 枸 橡 酸 盐 主 要 通过 与 钙 离子 形成 复合 物 而 降 
低 尿 液 过 饱和 度 米 达到 抑制 结晶 成 核 , 增 长 和 形成 结石 的 
作用 。 镁 离子 不 仅 能 抑制 疡 道 草酸 的 吸收 , 尿 中 的 鳞 离 子 
可 抑制 草酸 钙 和 磷酸 钙 在 尿 中 形成 结晶 。 此 外 , 尿 液 中 的 

贞 种 糖 焉 白 : 肾 钙 索 、Tamm-Horsfall 蛋白 (T-H 重 白 ?对 草 

了 酸 钙 结晶 的 形成 共有 强烈 的 抑制 作用 。 





























【影响 结石 形成 的 危险 因素 】 

(一 ) 饮食 

1. 营养 成 分 “饮食 因素 可 以 增加 肾 结 石 的 风险 ,如 动 
物 偶 和 白 、 草 酸 盐 、 钠 盐 、 诊 糖果 糖 和 维生素 C 等 。 商 钙 和 
商 植 酸 的 所 和 可 以 减少 结石 的 风险 。 低 钙 饮 食 可 以 增加 结 
有 形成 的 风险 ,可 能 是 低 钙 饮食 导 殖 上 咏 内 可 与 草酸 盐 结 合 
的 钙 质 减 少 , 从 而 使 草酸 盐 肠 内 咀 收 增加 ,导致 结 右 形 成 。 
相反 , 钻 的 补充 也 可 能 增加 结 厂 形 成 的 风险 。 当 然 也 有 可 
能 因为 饮食 中 钻 的 来 源 减 少 , 在 不 同 程度 
成 的 风险 。 因 此 ,对 那些 有 含 钙 结 右 病 史 的 患 首 . 补 钙 
种 动物 佛 站 饮食 会 增加 永 中 钙 和 碌 酸 的 提 
上 E 泌 ,从 而 增加 结存 形成 的 风险 。 高 钠 和 高 















上 减少 了 结 有 形 
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少 构 恬 酸 
糖 的 报 入 会 增加 尿 钙 的 排 泌 , 而 钾 的 补充 则 可 减少 钙 的 排 
















泌 ， 一 项 前 胸 必 的 研究 显示 ,对 男性 来 说 ,高 动物 蛋 户 侈 食 
可 以 增加 结 有 的 形成 ,高 钾 饮 食 则 可 减少 结 右 的 形成 风险 ; 
用 片 ` 叶 面包 和 总 类 中 的 植 酸 可 大 大 减少 年 轻 女 性 结石 的 
彤 成， 这 些 癸 究 表明 , 结 有 的 危险 因素 可 因 年 龄 性 别 市 有 
所 不 同 ， 肠 道中 草酸 的 报 入 大 慨 在 10 益 一 50 贤 。 影 响 草 
上 胸 基 所 入 的 因素 包括 饮食 中 的 其 他 成 分 (如 钙 )、 肠 道 茵 车 、 
而 酸 的 生物 利用 度 和 收 传 大 。 尿 中 草酸 还 来 自 > 
职 , 上 儿 又、 凑 月 氮 酸 和 维生素 的 内 源 性 代谢 。 此外， 
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Crohn 病 或 行 胃 肠 旁 路 手术 的 患者 ,往往 尿 中 有 非常 高 的 
草酸 盐 , 这 是 由 于 膳食 中 草酸 的 吸收 增加 所 致 的 。 

2. 液体 的 摄 入 ”液体 摄 入 量 是 尿 量 的 主要 决定 因素 ， 
而 每 日 尿 量 在 结石 的 形成 中 有 重要 意义 ， 0 
去 1L/d 时 ,结石 的 形成 机 会 大 大 增加 。 足 量 的 流体 扣 六 生 
结石 形成 的 预防 作用 已 在 随机 对 照 试验 中 证 实 。 因 为 尿 液 
中 某 些 成 分 的 浓度 是 结石 形成 的 关键 ,因此 不 仅 要 注意 保 
持 足 够 的 液体 报信 量 , 还 要 观察 随后 排出 的 尿 全 .维持 出 入 
液 的 平衡 才 是 至 关 重 要 的 。 本 

(二 ) 全 身 状 况 ” 某 些 全 身 性 疾病 可 以 增加 售 钙 结石 1 7 
的 风险 ,如 申 状 旁 腺 功能 亢进 和 肾 小 管 坏死 。 
劳 腺 功能 亢进 在 肾 结石 中 的 发 病 率 将 近 5%。 肥 胖 、 痛 风 、 
糖尿 病 和 Crohn 病 是 肾 结石 的 独立 危险 因素 。 涌 疗 肥 胖 的 
胃 肠 改道 术 有 引起 肾 结石 的 风险 。 











【 肾 结 石 的 种 类 】 
在 目 方 国家 , 钻 盐 . 尿 酸 , 怖 所 酸 和 磷酸 铵 铂 (MENH, PO: ) 
是 肾 结 石 的 基本 成 分 。75 吕 一 85% 的 肾 结石 为 草酸 钙 结 
石 、 磅 酸 钙 结 石 或 两 者 的 混合 物 。 结 石 中 的 磷酸 钙 通 常 是 
羟基 而 酸 钙 [Ca; (PO,)sOHI] 或 磷酸 气 钙 [CaHPO, H; O] 。 
不 含 钙 的 结石 由 尿酸 和 胱 气 酸 形成 核心 。 在 入 线 片上 绝 
大 多 数 含 钙 肾 结石 能 显影 
表面 光滑 或 不 规则 程度 
15-1。 












a 有 在 男性 中 更 常见 ,初次 发 病 的 平均 年 龄 为 


30 一 :140 岁 , 大 约 50% 的 单 发 性 钙 盐 结石 患者 在 未 米 10 年 
内 会 i 另 一 做 结 石 。 反 复发 作 的 结石 患者 ,新 结石 形 













尿酸 结 右 占 肾 结石 的 5 号 一 
的 .50 纪 的 永 


成 的 平均 速度 1 枚 /2 一 3 年 。 
bs 性 好 发 。 





积 ， 进而 充 愉 击 、 晤 


【临床 表现 】 
-里 肾 结 一 


文 个 过 程 有 了 肯 显 有 


般 震 要 数 周到 数 月 的 时 间 才 能 形成。 






化 .但 是 临床 表现 非常 Er 
:至 数 十 年 没有 症状 。 当 症状 或 者 体征 出 现时 ,往往 是 
Eve eg 并 不 是 因为 结 右 的 形成 ， 

性 肾 绞 痛 。 当 肾 结石 进入 输尿管 或 氢 顿 于 肾 喜 
ost lta 条 和 和 出血。 时 型 的 症状 是 突 
发 的 一 侧 腹 背部 的 剧烈 绞 痛 改作, 进行 性 加 重 . 患 
者 年 往 剧 昨 难 乃 宕 要 所 阁 药物 控制 。 同 时 . 伴 有 恶心 、 哎 
吐 、 大 汗 淋 肖 1 在 不 同 部 位 丁 阻 表现 出 不 同 的 放生 
如 时 结 本 在 输尿管 的 上 部 .疼痛 可 向 前 放映: 如 果 在 





















于: 


下 学 给 


ST 





原 发 性 甲状 | : 
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表 19-15-1 肾 结 石 的 主要 病因 
在 所 有 肾 石 ”特定 病因 发 























0 中 的 百分比 ” 生 的 百分比 ”男性 : 女性 ”病因 诊 断 治 疗 
(%) (%) 
钙 直 结石 75~85 DE 
特 发 性 高 尿 钙 50~55 2:1 遗传 血 钙 正常 ,无 法 解释 低 盐 、 低 蛋白 饮 
的 高 尿 钙 ” 食 ; 唆 嗪 类 利尿 药 
人 0 451 侈 食 尿 尿 酸 二 750mg/24h 草 味 叭 醇 或 低 厌 
(女性 ), > 800mg/ 叭 饮食 
24h( 男 性 ) 
原 疾 性 四 闫 荣 遥 3~5 3:10 ”新 生物 形成 无 法 解释 的 商 钙 手术 治疗 
功能 亢进 i 
a 罕见 L121 遗传 高 血气 性 酸 中 毒 , 尿 “ 磊 替代 治疗 
my 液 最 小 PH 二 5.5 
有 Wo V3 高 草酸 饮食 尿 草 酸 之 50mg/24h 低 草酸 饮食 
或 低 钙 饮食 
A I 1:1  ” 肠 道 手术 尿 草酸 二 75mg/24h ” 涯 来 燃 胶 或 钙 负 
荷 治疗 
守山 1:1 遗传 尿 章 酸 盐 和 糖 脂 酸 ” 水 化 和 维生素 了 
或 1 甘油 酸 增加 
氏 枸 格 酸 盐 血 症 20 一 :40 1: 1~2: 1 让 传 ,饮食 尿 枸 检 酸 盐 补 碱 
<320mg/24h 
bison 2:1 未 知 无 以 上 表现 口服 磷酸 起, 水 化 
碾 酸 结 丰 5~10 
人 史 ML 手心 临床 诊断 碱 和 别 吧 蛤 醇 
ee 人 1 跟 传 尿酸 结石 ,无 痛风 碱 和 别 喇叭 醇 (每 
日 尿 尿酸 之 1000mg 
时 ) 
Ue: 1:1 肠 性 ,习惯 。 病史 , 肠 道 液体 丢失 。 碱 ,水 化 ,去 除 病 因 
5 下 是 仅见 于 男性 扯 传 次 黄 咕 叭 - 鸟 呵 叭 友 ” 别 哑 叭 县 
| 县 核 镍 转 移 能 水 平 
降低 
恶性 肿瘤 罕见 让 新 生物 形成 ”临床 诊断 别 喇叭 醇 
| 雪人 结 右 类 再 , 胱 贷 酸 水 “大王 饮水 , 青 窒 胶 
平 升 涡 
傍 酸 饮 镁 结石 5 一 10 1:3 感染 结石 类 型 抗生素 , 必要 时 


(包装 有 有) 





手术 
恶性 


综合 征 、 结 节 移 、 心 





300mg 24h( 男 性 ), =250mg/24h{ 女 性). 或 


DD 中毒 , 快 i 


: 尿 种 





“img (kg* 





(男女 ). 且 排除 申 状 腺 功能 亢进 、 库 


性 党 病 、Paget's 





肿 盖 , 制 动 , 维 生 





i 起 高 碌 外 








尿 管 ,疼痛 可 放射 至 男性 的 同 侧 睾 丸 或 女性 的 同 侧 阴 层 :如 
果 在 输尿管 膀胱 开口 处 , 则 主要 表现 为 尿道 和 阴茎 头 部 的 
疼痛 ,同时 有 尿频 和 尿 急 。 结 石 直径 <0. 5cm 时 ,可 从 膀胱 
排出 。 当 双 侧 输尿管 完全 梗阻 或 孤立 内 输尿管 完全 梗阻 
时 ,可 引起 尿 闭 ,造成 急性 肾 损伤 。 

患者 的 血 常规 检查 基本 正常 ,部 分 患者 可 有 白细胞 升 
高 。 屎 常规 可 有 镜 下 或 肉眼 血尿 , 伴 有 少量 白细胞 。CT 
平 扫 是 目前 认为 最 敏感 的 诊断 手段 ,能 够 发 现 被 静脉 肾 
蕊 造影 忽略 的 小 到 只 有 lmm 的 结石 。 除 传统 的 不 透 光 
结石 以 外 ,CT 还 可 检 出 尿酸 结石 而 无 须 使 用 造影 剂 。CT 
还 可 用 于 鉴别 其 他 可 能 引起 上 上 腹痛 的 疾病 。 在 检测 肾 或 
和 输尿管 结石 方面 ,超声 的 敏感 性 不 及 CT, 且 只 对 肾 胜 和 
近 端 输尿管 的 结石 敏感 ,而 错过 大 部 分 中 、 下 端 输尿管 
结石 。 

2. 慢性 肾 结石 ”很 多 有 背 结石 史 的 患者 .可 伴 有 少许 
镜 下 血尿 ,慢性 的 膝 痛 或 者 背 痛 极 少 见 ,此 至 没有 任何 临床 
症状 。 体 检 一 般 无 异常 ,但 可 做 尿 路 影像 学 检查 来 全 面 评 





表 19-15-2 
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价 。 一般 的 腹部 X 线 检查 因 价格 低廉 .辐射 量 小 于 CT. 可 
用 于 监测 新 肾 右 的 形成 ,或 原 有 肾 石 大 小 的 变化 。 钙 盐 结 
石 ` 胱 氨 酸 结石 和 鸟 美 石 均 是 不 透射 线 结石 ,而 尿酸 结石 是 
可 透射 线 的 结石 。 


【 肾 石 病 患者 的 评估 了 

反复 发 作 肾 结 右 的 成 年 患者 和 初 发 的 肾 结石 儿童 均 应 
进行 全 面 评 估 , 以 明确 结石 成 因 ,指导 治疗 ,预防 发 作 。 评 
估 的 基本 内 容 包 括 一 份 完整 的 病史 :既往 结石 发 作 的 频 
率 、 程 度 、 结 石 大 小 数量 .首发 年 龄 .手术 干预 措施 、 尿 路 | 
感染 、 肠 道 病变 或 肠 首 手术、 腹泻 或 滥用 海 药 史 , 结 石 家 
族 史 以 及 提示 甲状 旁 腺 功能 亢进 的 症状 或 体征 。 此 外 . 、 
还 包括 饮食 习惯 饮水 习惯 ,维生素 (如 维生素 C、 维 生 素 
D) 和 其 他 微量 元 素 的 补充 ,药物 的 应 用 (如 碳酸 醋 酶 抑制 
药 、 利 尿 药 )。 除 病史 外 ,评估 还 包括 了 相关 的 体格 检查 、 
实验 室 检查 和 影像 学 检查 。 肾 石 病 的 实验 室 评 估 见 表 
19-15-2。 


肾 石 病 的 实验 室 评估 





实验 室 评估 





随机 尿 PH、 红 细胞 、 白 细胞 晶体 











24 小 时 屎 至 少 2 次 测定 : 尿 量 、 钙 .草酸 . 柠 样 酸 、 尿酸、 钠 . 钟 和 肌 栈 :如 有 胱 氨 酸 结石 , 则 应 测定 胱 氮 酸 
血液 钠 , 钾 、 钙 、 磷 .尿素 氨 , 员 栈 ;如 果 尿 钙 或 血 钙 高 ,测定 PTH; 


如 果 PTH 升 高 ,测定 25- 状 基 维生素 D, 以 排除 继 发 性 忠 状 劳 腺 功能 亢进 ; 


如 有 痛风 史 或 应 用 喀 ! 





类 利 有 


如 果 是 胱 氮 酸 结石 ,在 应 用 硫 普罗 宁 治疗 六 






尿酸 ; 


应 做 全 血细胞 计数 和 肝 功 能 检查 





尽 可 能 采用 现代 物理 学 和 化 学 的 方法 弄 清 结石 的 成 
分 ,这 是 确诊 结石 性 质 ,制定 防治 措施 的 重要 依据 。 然 而 ， 
即使 结石 的 成 分 已 经 明确 , 仍 应 对 初 发 和 复发 的 患者 进行 
作 液 和 24 小 时 尿 液 检查 ,对 患者 的 代谢 状况 进行 评价 。 
血液 检查 包括 : 肌 醋 、 血 钙 、 血 磷 、 自 蛋 自 、 尿 酸 ,.CO; 结 合 
力 , 当 血 钙 和 和 尿 钙 都 升 高 时 ,1 巾 状 劳 腺 素 水 平 . 山 
于 最 结石 的 患 病 风险 随 套 饮食 .行为 和 环境 的 改变 而 变 
化 ,因此 24 小 时 尿 ; 应 有 2 次 .1 次 于 周末 在 患者 家 
中 习惯 性 饮食 的 情况 下 收集 ,另外 1 次 于 串 才 工作 呆 的 习 
损 性 饮食 下 收集 。 测 定 内 容 包 括 ; 钙 、 草 酸 、 尿 酸 、 术 柑 
秋 . 销 ,山本 和 总 的 尿 量 。 新 鲜 的 尿 液 可 做 尿 结晶 检查 。 
24 小 时 尿 的 测定 可 以 提供 重要 的 孔 测 信息 ,指导 结 丰 的 
寺 防 。 

传统 上 ,根据 2 小 时 殿中 的 某 种 成 分 的 最 将 患者 分 为 
“正常 ?条 关 异常 >。 然 而 , 结 在 的 形成 是 与 其 种 成 分 的 流 度 
但 关 的 , 虽 阁 24 小 时 的 尿 销 在 正常 范围 .但 如 果 尿 己 
很 少 , 鱼 的 浓度 就 会 很 高 。 不 管 是 因 何 种 疾病 而 形成 性 厂 ， 
所 有 用 结 在 的 患 演 者 应 多 饮水 和 避免 脱水 。 一 -项 以 初 发 肾 
有 病员 者 为 研究 对 缆 的 前 歇 关 了 大 此 饮水 在 治疗 
轰 有 病 方 面 的 疗效 。 与 对 时 尿 旺 在 2 5L 




































以 上 .将 会 使 晴 石 病 的 复发 率 降低 50%。 











已 经 存在 的 肾 结 右 或 输尿管 结石 ,需要 内 科 与 外 

科 联 合 治疗 。 治 疗 方法 的 选择 取决 于 结石 的 位 置 .阻塞 的 
程度 .结石 的 性 质 、 受 影响 部 分 及 未 受 影 响 部 分 肾脏 的 功 
能 .是 否 存在 告 右 排出 的 进程 ,以 及 手术 和 膝 酬 
风险 。 内 科 治 疗 能 够 促进 答 尿 管 结石 的 排出 。 对 于 远 端 输 
尿 管 结石 . 蕉 荣 分 析 表 明 .口服 钙 持 抗 药 ( 如 硝 某 了 志平 .每 日 
30mg 组 释 剂 ) 或 <“ 受 体 阳 上 断 志 
天 ,可 以 增加 自发 峭 石 排出 率 65%。 
性 损伤 以 及 严重 出 血 是 手术 取石 的 
(一 ) 内 科 治 疗 ”饮食 因素 

率 之 问 的 关系 ,不 得 不 引起 对 结石 形成 过 程 中 饮食 的 作 
用 引起 关注 。 此 外 ,前 轿 性 的 研究 表明 , 饮 伪 与 肾 结 厂 初 
次 形成 党 切 相关 :提示 饮食 内 素 在 结 有 形成 中 有 共有 重要 
作用 。 
1. 液体 的 摄 入 ”结石 的 形成 与 尿 液 的 浓度 密切 相关 . 
央 此 ,增加 展 液 的 排 册 可 以 显著 地 减少 结 有 有 形成 的 危险 . 
通常 的 目标 是 鼓励 患者 每 天 喝 足 三 的 液体 .以 达到 短 天 屎 
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量 多 于 2L。 液 体 的 成 分 很 重要 ,研究 提示 ,大 量 摄 入 咖啡 、 
茶 . 或 者 酒精 饮料 可 以 减少 结石 的 形成 ,可 能 与 这 些 饮 料 的 
利尿 作用 有 关 。 
2. 饮食 措施 ”最 有 争议 的 话题 就 是 关于 肾 结石 患者 
的 钙 摄 入 的 干预 。 尽管 研究 表明 . 低 钙 饮食 可 能 增加 了 肠 
道 草酸 盐 的 吸收 :并 引起 钙 的 负 平衡 以 及 骨 铝 矿物 质 的 于 
失 , 从 而 导致 有 害 的 影响 。 在 一 项 针对 男性 高 尿 钙 尿 症 和 
反复 发 作 的 草酸 钙 结 石 的 随机 研究 中 ,发现 与 低 钙 人 饮食 (每 
”天 摄 人 400mg 钙 ) 相 比 .每 天 摄 入 1200mg 钙 , 并 低 钠 和 低 
动物 蛋白 饮食 可 以 显著 减少 结石 的 形成 和 复发 。 只 要 保证 
足够 的 膳食 钙 . 并 不 震 要 进行 钙 的 补充 ,后 者 不 见得 有 效 . 
也 可 能 轻 度 增加 结石 的 风险 。 不 推荐 高 钙 饮 食 ( 盖 2 一 3g 
d) 。 虽 然 钙 的 生物 利用 度 在 奶 制品 和 钙 的 补品 中 是 一 样 
的 ,但 是 奶 制 品 可 能 还 包含 了 其 他 一 些 保护 因子 。 
3. 其 他 饮食 因素 ”建议 限制 非 乳 制 动 物 蛋 白 (例如 . 
肉 类 、 禽 类 ,海鲜 ) ,这 样 的 限制 可 能 会 使 枸 检 酸 排泄 增多 和 
尿酸 和 钙 的 排泄 减少 。 
4. 药物 预防 ”尽管 肾 结石 是 一 种 常见 病 ,但 是 儿 乎 没 
有 什么 设计 良好 的 前 脆性 双 盲 对 照 试验 对 治疗 有 所 帮助 . 
某 些 药物 可 以 改善 尿 液 中 的 化 学 成 分 ,但 是 不 能 治疗 潜在 
的 异常 ,因此 ,在 开始 药物 治疗 之 前 应 该 充分 评估 药物 的 有 
效 性 、 副 作用 、 烛 用 和 患者 的 依从 性 。 如 果 在 饮食 控制 的 情 
况 下 ,又 有 了 新 的 结石 形成 ,此 时 可 考虑 药物 治疗 。 如 果 高 
屎 针 时 ,应 用 噬 嗪 类 利尿 药 ; 低 槐 橡 酸 尿 时 .应 用 枸 梅 酸 印 ， 
高 尿酸 灰 时 .应 用 别 晨 叭 醇 。 人 然而 ,| j 前 还 不 清楚 最 佳 的 疗 
程 是 乡 少时 间 ,长 期 应 用 似乎 并 不 理想 。 
蛮 蝶 类 药物 : 蜂 唆 类 利尿 药 . 如 氧 拟 唆 唆 和 贫 唉 
丽 , 可 增加 钙 在 近 曲 小 管 和 远 端 小 管 的 重 吸 收 , 降 低 尿 中 
20 兴 一 50 兴 的 钙 排 泌 。 但 是 某 年 多 治 
闻 , 尿 钙 水 平 仍 可 上 升 。 和 少 骨 骼 中 的 
位 物质 。 大 约 在 30 年 前 .有 2 个 试验 提示 , 唆 唆 类 生物 可 
减少 反复 发 作 的 草酸 钙 结 石 的 风险 。 用 于 减少 尿 钙 的 剂 世 
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8 光一 35 色 的 患者 有 不 同 程度 
引起 的 低 钾 血 症 可 予以 枸 橡 酸 












尺 可 能 避免 应 用 。 喇 睹 帕 胺 ,尽管 不 是 下 相 
类 药物 .同样 可 以 减少 慨 旬 
钻 的 水 平 来 调整 
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f 完 表明 可 以 减少 高 尿 
贞 酸 钻 结 右 的 发 作 。 如 果 不 伴 有 高 尿酸 尿 , 别 吨 叭 本 对 
纯 的 草 琶 
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(4) 镁 :口服 补充 镁 可 通过 肠 道 或 者 尿 液 中 可 淤 性 草 
区 复合 物 的 形成 ,减少 结石 形成 的 风险 。 然 而 ,在 一 项 持续 
3 年 的 研究 中 , 镁 的 作用 并 不 比 对 照 组 更 好 ,因此 , 镁 的 补 
充 还 有 待 于 进一步 的 证 实 。 

(5) 其 他 :结石 可 以 在 泌尿 道 的 任何 部 位 形成 ,包括 腾 
胱 和 前 列 腺 ,后 者 较 少 见 。 在 美国 ,最 常见 的 膀胱 结石 是 灰 
酸 结石 。 膀 胱 结石 常见 于 男性 ,由 于 膀胱 出 口 部 位 的 梗阻 
所 造成 的 尿 小 留 和 持续 的 低 PH。 肾 内 形成 的 尿酸 结石 ， 
不 一 定 同时 们 有 高 尿酸 尿 , 但 是 低 pH 尿 减少 了 尿酸 在 屎 
中 的 可 溶性 。 膀 胱 结石 患者 常 有 结石 从 尿 中 排出 ,从 " 沙 ” 
样 的 或 者 “砾石” 样 的 ,到 几 厘 米 大 小 的 ,形状 往往 是 回 形 
的 ,在 膀胱 内 滚动 形成 的 。 膀胱 结石 不 会 引起 肾 绞 痛 但 是 
可 以 通过 输尿管 梗阻 造成 部 分 或 者 全 部 的 急性 尺 小 留 。 结 
石 的 形成 速度 可 以 通过 药物 或 者 手术 改善 尿 流 而 被 明显 地 
延缓 或 者 阻止 ,通常 用 枸 格 酸 钾 20 一 30mmol, 每 日 3 次 , 碱 
化 尿 液 ,阻止 结石 的 形成 。 

(二 ) 手术 治疗 “” 肾 结石 的 治疗 近年 来 已 有 很 大 进展 ， 
目前 已 甚 少 选用 开放 性 手术 ,而 更 多 采用 以 下 三 种 方法 
排 石 。 

1. 体外 震波 碎 石 术 通过 冲击 波 碎 石 使 结石 在 肾 
脏 . 肾 睾 .输尿管 原 位 粉碎 。 肾 结石 处 于 高 强度 冲击 波 焦 
点 中 心 ,通过 将 患者 置 于 水 箱 中 或 者 在 患者 与 冲击 波 发 
射 器 之 问 放 吧 水 垫 ,将 冲击 波 以 水 为 媒介 传递 给 患者 。 
在 多 重 冲击 波 俯 石 后 ,大 部 分 结石 能 够 变 成 粉末 从 和 输 尿 
管 排 和 膀胱 。 

2. 经 皮 肾 镜 取石 术 ”党 将 膀胱 镜 类 的 装置 通过 在 体 
便 的 小 切口 进入 浓 击 。 随 后 通过 超声 波 或 激光 入 石 。 

3. 输尿管 镜 碎 石 术 输尿管 镜 通常 用 于 输尿管 结 有 、 
但 现在 也 有 用 于 肾 牙 结 右 。 绥 解 梗阻 是 关键 。 输尿管 支 染 
可 通过 膀胱 镜 放 轩 , 但 通常 需要 全 身 麻 酬 。 尽 管 支 扣 可 以 
引起 肉眼 血尿 等 副作用 .但 有 助 于 结石 的 排出 取石 的 方 
法 取决 于 其 大 小 .位置 ` 组 成 .泌尿 道 的 解剖 结构 ,可 应 用 的 
技术 和 泌尿 科 医 生 的 技术 。 侵 入 性 最 小 的 方 法 是 体外 江波 
碎 厂 (ESWL)。ESWL 通过 体外 义 线 透视 或 超声 产生 的 冲 
击 波 .作用 于 结石 。 冲 击 波 将 结石 太 歼 成 较 小 的 碎片 .以 使 
它们 可 以 更 容易 地 排出 。 碎 石 机 的 类 型 决定 冲 击 波 的 强 
度 . 后 普 决 定 了 麻 醇 的 类 型 。ESWL 用 于 上 上 屎 路 结石 的 4 
作 发 作 ,但 是 成 功率 决定 于 结石 的 大 小 .部 位 和 组 成 。 膀 腕 
镜 取 右 较 ESWL 的 侵入 性 强 ,但 是 成 功率 高 ,尤其 是 对 答 
管 结 丰 , 对 肾 直 下 极 一 lem 结 有 的 去 除 和 ESWI 的 效果 
椰 。 经 皮 展 镜 去 除 结 丰 的 成 功 1 但 侵入 性 更 强 
这 些 内 镑 方法 减少 了 开放 性 手术 的 必要 性 。 
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【特殊 类 型 结石 的 治疗 
(一 ) 含 钙 结石 
1 特 发 性 高 钙 尿 “ 特 发 性 商 钙 尿 是 肾 右 内 
党 见 的 代谢 案 乱 ,是 一 种 XX 连锁 进 传 病 ， 











质 沉积 以 及 逐渐 进展 的 肾 衰 岂 为 特征 .具有 家 族 性 并 可 能 
具有 多 基因 遗传 特性 ,但 也 有 一 些 单 基因 缺陷 可 导致 高 钙 
尿 及 肾 结石 形成 ,如 Dent 病 。 特 发 性 高 钙 尿 诊 断 依据 为 有 
高 钙 尿 而 没有 高 钙 血 症 , 同 时 , 需 排除 其 他 影响 无 机 物 代谢 
的 系统 性 疾病 。 以 往 通 过 区 分 吸收 性 高 钙 尿 和 肾 性 高 钙 尿 
来 指导 治疗 ,然而 两 者 可 能 并 非 不 同 的 分 类 而 是 同一 连续 
病理 进程 的 不 问 表 现 。 通 过 高 钙 三 醇 或 过 度 的 维生素 D 
受 体 表达 ,使 维生素 D 过 度 活 化 ,或 许 是 许多 高 钙 尿 的 可 
能 病因 。 高 钙 尿 可 引起 尿 中 草酸 钻 和 磅 酸 钙 的 伯 和 度 升 高 
从 而 导致 结石 形成 。 
过 去 对 高 钙 尿 的 规范 治疗 多 采用 限制 饮食 中 钙 质 的 摄 
人 。 然 而 近年 来 的 研究 显示 低 钙 饮食 会 增加 结石 形成 的 风 
险 。 低 钙 饮 食 可 能 导致 肠 内 可 与 草酸 盐 结 合 的 钙 质 减 少 . 
从 而 增加 尿 中 草酸 盐水 平 ,而 导致 结石 形成 。 然 而 低 钙 饮 
食 导 致 结石 形成 风险 增加 的 机 人 制 尚 未 明确 。 此 外 .高 尿 钙 
导致 结石 形成 ,降低 了 骨骼 信物 质 密 度 ,导致 与 无 结石 形成 
人 和 群 相 比 更 高 的 骨折 风险 。 低 钙 摄 人 可 能 促进 骨 艇 矿物 质 
密度 的 降低 。 一 项 为 期 5 年 的 前 脆性 研究 比较 了 低 钙 饮 
食 , 低 蛋白 饮食 、 低 钠 饮 食 及 正常 钙 量 饮食 之 间 对 于 预防 男 
性 钙 结 石 形 成 患者 结石 复发 的 作用 。 低 钙 饮 食 组 的 结石 复 
发 率 显著 升 高 。 低 钙 饮 食 预 防 结石 形成 的 作用 不 明确 ,但 
在 结石 形成 人 群 有 引起 骨 疾 病 的 长 期 风险 。 低 钠 和 低 蛋 白 
饮食 是 结石 患者 的 推荐 饮食 。 如 果 饮 食 治疗 不 能 充分 预防 
结石 , 则 需 使 用 噬 嗪 类 利尿 药 。 蛇 唆 类 利尿 药 具 有 降低 尿 
钙 的 作用 ,从 而 有 效 预 防 结石 的 形成 。 三 项 为 期 3 年 的 随 
机 试验 均 显 示 , 唑 哄 类 利尿 药 治疗 组 与 安慰 剂 治疗 组 相 比 
结石 形成 可 减少 50 中 。 饮 食 中 高 气 化 钠 摄 和 人 会 降低 疗效 。 
吵 暴 类 利尿 药 导 致 的 低 钾 血 症 应 加 强 治疗 , 因 其 可 能 减少 
尿 中 重要 的 钙 结晶 抑制 药 枸 橡 酸 盐 的 含量 。 
2. 高 草酸 尿 ”草酸 盐 是 人 体 代 谢 的 终 产 物 。 尿 中 草 
了 酸 盐 来 源 于 饮食 和 内 源 性 代谢 生成 ,其 中 40 吧 一 50 吕 来 源 
于 饮食 。 一 - 般 认 为 草酸 排泄 的 正常 上 限 是 每 天 40 一 50mg。 
常见 原因 为 商 草 酸 盐 食 物 的 过 世 报 入 ,如 落 菜 .坚果 、 巧 克 
力 和 大 量 维 生 素 C。 肠 源 性 高 草酸 屎 的 病因 是 小 肠 疾 病 导 
致 脂肪 吸收 不 良 . 肠 腔 内 的 钙 与 脂肪 酸 结 合 而 非 草 酸 盐 .从 
调 导 至 草酸 截 游离 并 在 绩 肠 吸收 。 同 时 ,未 吸收 的 且 肪 酸 
和 和 胆 基 到 结肠 可 破坏 结肠 莫 膜 并 促进 草 琶 盐 吸 收 。 原 
发 性 高 草酸 尿 是 一 种 罕见 的 染色 体 隐 性 遗传 病 . 患 少 常 表 
岗 为 J 期 反复 发 作 的 草酸 钉 结 石 。 其 中 , 工 型 是 过 气 
化 物 丙 伐 酸 乙 醋 转 斤 酶 的 缺乏 , 了 [型 是 DD 甘油 酸 脱 秘 酶 
的 缺乏 。 任 何 原因 导致 的 严重 i 尿酸 尿 均 可 引起 虹 小 
管 间 质 疾病 和 肾 结 石 。 肠 源 性 高 草酸 尿 可 以 采用 低 脂肪 
低音 酸 其 饮食 并 在 饮食 中 补充 钙 剂 , 钉 剂 可 在 肠 腔 内 结 
合 章 酸 其。 位 剂 的 补充 可 抑制 结石 的 形成 ,也 有 一 定 的 
烯 腕 能 够 结合 草酸 盐 . 按 照 8~1l6g'd 的 


益处 。 侍 脂 考 
剂 此 用 以 辅助 治疗 滩 尿 的 治疗 包括 大 项 液 



































































第 十 五 章 肾 石 病 


充 枸 橡 酸 盐 可 能 也 有 一 定 的 益处 。 但 即使 在 积极 治疗 的 
情况 下 ,不可逆 的 肾 衰 竭 也 可 能 发 生 。 目 前 ,为 纠正 酶 缺 
陷 而 进行 的 肝 肾 移植 联合 ,已 经 成 功 应 用 于 原 发 性 高 草 
酸 尿 的 患者 。 

3. 低 构 梅 酸 尿 ” 尿 枸 橡 酸 可 以 通过 与 钙 质 形成 可 溶 
性 结合 物 来 阻止 铺 结 石 形 成 ,有 效 减 少 游离 永 钙 。20% 一 
40% 的 结石 患者 有 低 构 樟 酸 尿 ,可 单一 存在 或 者 与 其 他 代 
谢 闪 乱 共 同 存在 。 低 构 析 酸 尿 也 可 继 发 于 全 身 疾病 ,如 肾 
小 管 性 酸 中 毒 、 慢 性 腹泻 或 低 钾 血 症 。 低 构 补 酸 尿 的 治疗 
为 应 用 大 s 剂 ,增加 尿 中 枸 榜 酸 盐 的 排泄, 多 选用 碳酸 氧 盐 和 | 
父 检 酸 盐 。 钟 盐 为 首选 ,因为 钠 的 负荷 可 以 增加 尿 钙 排泄 . 
降低 治疗 效果 。 

4. 高 尿酸 尿 约 20% 的 草酸 盐 结 石 患 者 有 高 尿酸 尿 。 
高 尿酸 尿 的 首要 原因 是 鱼 、 肉 、 禽 类 饮食 中 嗓 瞪 的 过 量 摄 
人 。 尿 酸 往往 是 草酸 钙 结 石 的 生长 核心 。 高 尿酸 尿 的 治疗 
主要 是 大 量 饮 水 种 低 嗓 叭 饮食 ,必要 时 应 用 别 呆 哈 醉 . 剂 重 
是 100mg, 每 日 2 次 。 

5. 原 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 ” 原 发 性 甲状 觉 腺 功能 
亢进 的 诊断 在 于 不 能 用 其 他 原因 解释 的 高 钙 血 症 以 及 血 中 
甲状 旁 腺 浓度 的 异常 升 高 。 高 钙 尿 作为 常见 表现 .引起 尿 
中 磷酸 钙 和 草酸 钙 过 度 饱和 。 及 时 诊断 非常 重要 .在 肾脏 
损伤 和 骨 融 疾病 发 生前 即行 甲状 汐 腺 切除 术 。 

6. 远 端 肾 小 管 性 酸 中 毒 ” 远 端 肾 小 管 性 酸 中 毒 患 者 
的 远 端 悄 小 管 存在 泌 氧 功能 的 障碍 ,表现 为 在 血液 和 尿 液 
之 间 不 能 建立 正常 的 pH 梯度 。 诊 断 标 准 为 在 体内 存在 酸 
中 毒 的 情况 下 , 尿 中 最 小 pDH>5.5。 如 果 代 谢 异 常 不 明显 
而 致 诊断 不 明确 时 ,可 行 氨 化 铵 负荷 试验 . 远 端 公 小 答 性 
酸 中 毒 的 患者 尿 pH 值 不 能 低 于 5.5。 碱 性 的 高 钙 永 和 尿 
中 低 徇 柳 酸 盐水 平 通过 影响 杖 酸 外 水平 增 加 屎 饱和 度 . 形 
成 磷 石 . 并 常 伴 有 肾 钙 质 沉积 .同时 可 能 发 生 骨 软化 
和 侈 俊 病 。 涌 疗 原则 为 通过 补充 碱 剂 控 制 高 钙 尿 并 抑制 结 
石 的 形成 。 碳 酸 氧 钠 的 常规 剂量 为 0.5 一 2. 0mmol (kg。 
d) ,分 4~6 次 服用 。 另 一 种 治疗 方法 是 补充 任 模 酸 钾 . 每 
日 剂量 相同 但 分 2 一 3 次 服用 。 碱 剂 也 可 用 于 不 完全 性 肾 
小 管 性 酸 中 毒 。 但 杰 注 意 监 测 尿 中 枸 格 酸 盐 和 PH。 如 果 
尿 pH 升 高 而 停 柑 酸 热 未 升 高 .会 导致 磅 酸 钙 亿 和 度 升 高 ， 
加 重 结石 形成 。 
7. 特 发 性 钙 结 石 ” 一 些 蝴 结石 患 省 并 不 存在 可 引起 
结石 的 代谢 半 乱 。 最 佳 的 治疗 手 有 

























为 大 及 液体 摄 入 以 使 尿 

















前 史 性 试验 。 口 服 磅 酸 盐 2g d. 可 以 降低 尿 钙 并 增加 尿 焦 
尖酸 盐 . 从 而 减少 结 右 介 发 的 概率 。 口 服 砖 酸 款 会 引起 显 


员 水 的 情 
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液 。 当 尿 pH 偏 低 时 .尿酸 浓度 高 于 100mg/L 即 可 引起 过 
饱和 导致 结晶 和 和 结石 的 形成 。 骨 骨 增 生 异 常 综合 征 、 恶 性 
种 瘟 的 化 疗 以 及 莱 纳 综合 征 可 导致 尿酸 大 量 产 生 . 引 起 高 
尿酸 血 症 ,从 而 即使 尿 pH 正常 也 会 形成 尿酸 积聚 和 结石 。 
尿酸 结晶 阻塞 尿 集合 小 管 . 可 引起 急性 肾 损伤 。 尿 酸 结石 
治疗 的 两 个 目标 是 提高 尿 pH 和 将 尿 中 过 晕 的 尿酸 排泄 降 
低 至 二 i1g/d。 碱 剂 的 补充 剂量 为 1 一 3mmol/(kg。d) .每 
日 3 一 4 次 ,其 中 1 次 睡 前 服用 。 治 疗 目标 为 收集 24 小 时 
， 屎 ,测定 尿 pH 在 6.0~6.5。 尿 pH 升 至 6. 5 以 上 并 不 会 
则 对 和 预防 尿酸 结晶 有 更 多 益处 ,但 会 增加 磷酸 钙 结 石 形成 的 























站 | 风险 。 碱 剂 的 选择 很 重要 ,和 枸 橡 酸 钾 在 尿 PH 增加 时 可 以 


”降低 钙 盐 结晶 的 风险 ,而 枸 梅 酸 钠 或 翁 酸 氮 钠 则 可 增加 该 
风险 。 对 有 高 尿酸 I 
在 应 用 液体 、 碱 剂 治疗 
形成 的 患者 ,应 加 月 
(三 ) 胱 氨 酸 尿 和 胱 氨 酸 结石 ”这 是 一 种 少见 的 遗传 
疾病 , 因 肾 近 端 小 管 和 空肠 对 半 胱 氨 酸 、 赖 揪 酸 、 精 舌 酸 和 
乌 搞 酸 转运 障碍 .造成 这 些 物 质 在 尿 中 的 排泄 大 大 增加 .由 
浴 解 性 差 的 胱 付 酸 尿 形 成 胱 氮 酸 结 右 。 每 天 大 旺 饮 水 (和 包 
括 公 间 ) 是 治疗 的 基础 。 日 尿 量 地 在 3L 以上。 服用 
自制 剂 使 尿 液 pH 在 7.5 以 上 也 是 治疗 措施 。 低 盐 
饮食 ( 钠 二 100mmol/d) 可 使 胱 揪 酸 排泄 率 降 低 10% 以 上 ; 
青 短 腔 和 硫 普罗 宁 等 药物 可 与 尿 液 中 的 胱 然 酸 形 成 可 ; 性 
二 硫化 胱 侵 酸 5 物 复合 体 , 从 而 扼 制 胱 氮 酸 结石 的 形成 ， 
但 因 其 不 良 反应 较 多 ,发 生 率 较 高 . 仅 在 大 旦 人 饮 水 、 磊 制剂 
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兴 脏 释 且 必 疾 病 (eystie kidney diseas 星 指 在 肾脏 内 
出 现 单 个 或 多 个 内 谷 液 体 或 半 国 体 俯 片 的 良 竹 受 肿 的 一 组 
疾病 。 普 肿 可 发 生 在 - 侧 或 双 侧 性 腑 , 坚 单 个 或 多 个 ,在 
虚 , 禾 质 部 位 邦 可 发 生 ; 多 为 遗传 性 .也 可 为 获得 性 ; 可 发 生 
在 婴儿 期 * 也 可 见于 老年 人 :该 弓 疾 病 的 表现 复杂 多 样 .是 
少 可 以 淡 有 和 仔 何 临床 症状 :也 可 只有 典型 症状 项 硅 发 生 属 

人 






























涡 赐 其 发 病 机 制 和 效 请 楚 . 介 多 消 
包谷 以 下 王 个 因 示 : 徐 蜗 十 变 肿 刻 内 层 的 上 皮 细 胞 增 第 . 持 
续 或 间断 性 碳 窒 内 分 小 流 估 用 包 绕 竹 用 的 细胞 外 于 质 政 
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和 低 盐 饮食 无 效 时 使 用 。 

(四 ) 鸟 业 石 ”此 类 结石 由 细菌 性 尿 路 感染 所 致 ,通常 
为 变形 杆菌 感染 。 这 类 细菌 可 产生 尿素 酶 ,将 尿素 分 解 为 
NEH 和 CO,。NH: 水 解 为 NHT 并 使 尿 液 PH 升 高 至 8 或 9。 
与 CO, 水合 为 H CO; ,进而 解 离 成 CO ,后 者 结合 铅 离 子 
生成 CacO;。NHz 与 PO! 和 Mg” 结合 形成 MgNH: PO， 
( 鸟 美 右 ) 。 大 多 数 鹿角 状 的 较 大 的 结石 为 此 类 感染 性 结 
石 。 将 结石 完全 取出 并 继 以 尿 路 灭 菌 治疗 是 治疗 鸟 凌 石 有 
效 措施 。 经 皮 肾 取石 术 是 较 常 用 的 治疗 方式 。 有 时 ,可 联 
合 应 用 体外 碎 石 术 。 术 后 用 可 溶解 鸟 类 石 的 溶 迷 石 酸 素 对 
肾 直 肾 改 进行 冲洗 ,可 减少 结石 的 复 攻 同时 , 术 后 最 好 
应 用 抗生素 以 保持 尿 路 的 无 菌 , 尿 培 养 和 手术 中 取出 的 结 
右 碎 片 的 培养 可 指导 抗菌 药物 的 选择 。 应 用 尿素 酶 抑 制药 
乙酰 氧 膨 酸 可 延缓 结石 的 生长 和 5 石 的 形成 ,但 乙酰 氧 
膨 酸 有 许多 副作用 .例如 头痛 、 涯 斋 和 血栓 静脉 炎 , 这 些 限 
制 了 它 的 临床 应 用 。 
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肯 脏 圳 肿 性 疾病 


变 , 出 于 日 前 对 该 病 的 认识 还 不 全 而 ,缺乏 统一 的 分 类 依 
突 病 界定 和 命名 方面 尚未 建立 起 能 被 公认 的 方法 :已 
有 的 分 类 中 最 为 人 涩 知 的 是 Potter 分 类 法 (1972 年 )。 林 
莹 将 其 分 为 六 大 类 ( 表 19-16-1)。 

和 捉 性 疾病 可 对 应 特征 性 的 临床 表现 。 新 
或 要 儿 发 现 腹 部 包 块 就 更 考虑 到 站 传 必 多 梧 芭 .让 少 年 
忻 肾 误 章 则 括 估 可 能 有 ADPKED 或 MOD 等 芷 而 奖 
沁 岁 以 上 的 患 普 车 发 现 有 独立 的 办 变 肿 往往 是 单纯 性 星 
骂 肿 .反复 发 生 肾 结 {i 的 可 见于 ADPRD 或 MSK( 表 91652) 























































第 十 六 章 “肾脏 要 肿 性 疾病 
表 19-16-1 肾脏 襄 肿 性 疾病 分 类 
多 得 肾病 艇 质 海 编 悄 (MSK) 
区 染 外 从 最 性 遗传 多 事 肾病 (ADPKD) 单纯 性 肾 玖 肿 (SRC) 
二 性 踪 传 多 净 肾 病 (ARPKD) 蛮 性 肾 发 育 不 良 
产 期 型 其 他 
a L 型 遗传 性 
婴儿 型 结 节 性 硬化 综合 te Banevlle 病 ) 
少儿 型 Von Hippel-Lindau 综合 征 
获得 性 肾 变 肿 病 (ACKD) 非 遗 传 性 
痛 胜 通 质 坦 肿 病 孤立 性 多 认 肿 
链 质 效 肿 病 C(MCD) 肾 重 肾 闹 襄 肿 
常 染 色 体 隐 性 遗传 晕 胜 淋巴 管 瘤 病 
常 染色 体 显 性 遗传 肾 门 及 肾 周 假 事 肿 
晤 -视网膜 发 育 不 良 
表 19-16-2 肾脏 蛮 肿 性 疾病 的 特征 
项 目 SRC ADPKD ARPKD ACKD MCD MSK 
遗传 方式 不 小 传 党 染色体 显 性 ” 常 染色 体 隐 性 ”不 遗传 多 样 不 遗传 
遗传 遂 传 
发 病 率 常见 , 随和 年龄、1/1000~1/400 1720 000 40% 的 透析 军 见 常见 
增长 而 升 高 患者 
起 病 年 龄 成 人 通常 在 成 人 新 生 儿 儿童。 中 、 老 年 人 青少年 .青年 ” 成 人 
起 病症 状 偶尔 发 现 血 尿 腰痛、 血尿 , 感 ” 腹 块 . 痛 衰 竟 、 血 屎 多 尿 、 夜 尿 , 烦 ”偶尔 发 现 尿 蹄 多 感 
染 、 家 族 史 生长 发 育 迟 组 渴 , 籽 衰竭 \、 生 ” 染 、 血 尿 、 肾 结石 
血尿 可 见 常见 可 见 可 见 少见 常见 
反复 感染 此 此 常见 可 见 无 少见 常见 
情结 厂 无 常见 无 无 无 常见 
高 血压 少见 常见 常见 原 发 病 引 起 少见 无 
诊断 方法 超声 过 衣 超声 eB 无 可 靠 方法 静脉 肾 香 造 娩 
肾脏 大 小 正常 正常 或 增 大 初始 时 增 大 缩小 或 正常 偶 ”缩小 正常 
有 增 大 
注 ,SRC :单纯 划 肿 ;ADPKD: 常 染色 体 显 手 跟 传 多 党 多 次 蜂 泣 ;ACKD:; 获得 性 容 沉 肿 病 : MCD; 








质 囊 用 病 ;MSK : 般 质 海 绢 肾 


第 一 节 “单纯 性 肾 事 及 


单纯 性 痛 赛 肿 (Csimple renal cysts. SRC) 是 临床 上 下 
见 而 实际 意义 最 小 的 一 种 肾脏 性 用 性 疾病 ,一 般 不 伴 有 时 
功能 减退 。 患 病 的 男女 比例 为 1.4 一 1.6。 随 善 年 龄 增长 ， 
其 发 生 率 逐渐 升 高 ,儿童 的 发 生 率 在 0. 1 中 一 0.4 踢 ,50 岁 
以 上 人 群 的 发 生 率 约 50% ,50~-70 ke 奴 有 双 侧 肾 
效 肥 ,70 岁 以 上 人 群 的 患 9 饭 ; 男 外 爸 胖 数 坚 也 可 随 
年龄 增长 而 增加 。 因 此 有 人 认 为 这 是 人 体 依 攻 导 致 的 一 种 
好 脏 表 现 。 




























【病因 与 发 病 机 制 】 


病因 和 网 机 制 尚 完全 阐 日 前 认 为 1 它 不 具 赣 传 







:由 已 存在 的 籽 小 管 和 集合 
人 研究 认为 寞 种 的 起 源 且 有 异 质 性 
近 喘 小 管 多 见 ). 可 能 由 于 某 些 原因 引起 
好 单位 医 踊 内 液体 在 化 学 成 分 上 与 血浆 超 滤 液 相 
似 : 外 观 似 尿 液 : 偶 见 备 性 = ,并 内 液体 每 天 可 有 近 
20 次 的 分 泌 周 湖 。 近 来 有 患者 宫 液 含有 表皮 生 
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长 因子 (EGF)、 胰 岛 素 样 生长 因子 -1(IGF-1) 和 一 种 促进 故 
肿 形成 的 活性 物质 ,可 能 也 参与 细胞 增殖 和 促进 变 肿 形成 
的 过 程 。 





【病理 】 

屡 肿 可 为 单个 或 多 个 , 常 累及 单 侧 肾脏 ,也 可 伴 对 侧 肾 
病变 ,偶尔 可 数目 巨大 , 易 与 ADPKD 及 ACKD 混淆 。 净 
肿 常 位 于 肾 皮质 ,在 皮质 深层 和 链 质 部 位 的 相对 少见 。 故 
。 肿 形 态 多 为 球形 单 腔 ,内 径 一 般 0. 5 一 lecm, 也 可 达 3 一 4cm 
苏 至 更 大 ,与 肾 小 球 或 集合 系统 不 相通 。 典 型 的 变 肿 壁 薄 
而 透明 ,有 一 定 张力 ,在 多 次 感染 后 也 可 增 厚 、 纤 维 化 甚至 
钙化 。 光 镜 下 , 蛮 壁 内 裤 以 单 层 扁平 上 皮 细胞 , 常 呈 非 连续 
性 排 蜀 。 购 肿 外 层 由 纤维 组 织 构成 ,有 散在 单 核 细胞 浸润 。 
电镜 下 ,上 皮 细 胞 的 形态 和 超 微 结 构 与 近 端 或 远 端 肾 小 管 
上 皮 细 胞 相似 ,取决 于 其 起 源 部 位 。 


【临床 表现 】 
大 多 数 患 者 无 明显 症状 ,多 因 其 他 目的 行 超声 波 等 影 
像 学 检查 时 偶然 发 现 。 有 些 患者 可 拉 及 腹部 包 块 (儿童 串 
者 较 多 见 ,多 见于 肾 下 极 的 较 大 刚 有 种)。 患 者 如 有 症状 ,最 
当 见 的 是 胁 腹 部 疼痛 ,可 因 较 大 襄 肿 牵 拉 肾 包 膜 或 压迫 肾 
实质 ,也 可 因 形 肿 出 血 ` 感 染 等 所 致 。 部 分 患者 出 现 血 尿 及 
微量 盘 白 尿 , 此 两 者 的 严重 程度 与 型 肿 大 小 无 关 。 少 数 串 
者 可 有 红细胞 增多 症 .其 变 液 和 血浆 中 促 红细胞 生成 素 
(EPO 〇 ) 水 平 增高 ,但 患者 的 血细胞 比 容 并 无 明显 变化 ,可 能 
由 于 EPO 受 体 下 调 或 红细胞 前 体 对 EPO 反应 性 减弱 所 
敏 。 极 少 患者 出 现 压 迫 性 肠 道 或 胆道 梗阻 ,车 借 肿 压迫 邻 
近 血 管 .使 局 部 肾 血 流 减 少 , 肾 素 水 平 升 高 而 出 现 高 血压 。 
- 王 出 现 感 雪 .可 有 有 膝 痢 \ 腑 尿 、 发 热 等 表现 。 过 腔 人 破 急 军 
见 , 一 旦 发 生 , 后 果 较 严重 。 



























【诊断 】 


主要 依 舍 





检查 。 随 着 影像 学 技术 的 进展 , 伙 肿 
。 一 役 串 者 经 卫 超 或 CT 检查 均 可 明确 
从 断 。 无 症状 的 小 妇 肿 诊断 较 困 难 , 易 被 忽略 ,有 时 终生 不 








了 种 罕 刺 的 创伤 性 方法 已 受到 争议 。 鉴 别 诊断 主要 条 排 除 亚 
竹 甩 病 . 有 报道 师 者 同时 存在 的 发 生计 2 多 一 4 具 ( 表 19- 
153), 必 上 监 时 可 行 肾 血管 所 等 明确 诊断 。 若 
患者 有 多 个 上 楼 肿 ,有 时 需要 与 多 到 愤 相 鉴 别 。 


〖 治疗】 
对 于 大 症状 、 万 并 发 症 着 一役 不 尖 治 疗 , 可 半年 至 1 















年 复查 1 次 对症 处 理 包 括 控制 血 奈 、 防 治 叙 肿 咸 染 
全 于 反复 感 染 , 疙 痛 、 严 重 血 碌 、 放 发 高 血 不、 合并 肿 六 





做 作 可 能 或 已 破 多 并 与 肾 生 相通 的 患者 应 考虑 尽早 治疗 ， 
村 再 答 直 这 tem 的 较 大 变 肝 林寺 1 i 
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剂 如 无 水 乙醇 以 防止 复发 。 对 体积 之 500ml 的 巨大 爸 肿 、 
有 恶变 倾向 或 穿刺 后 复发 的 患者 应 考虑 行李 肿 切除 甚至 肯 
切除 术 。 








表 19-16-3 ”肾脏 良 恶 性 襄 肿 的 鉴别 要 点 
良 性 恶性 
事 肿 穿刺 液 特征 
颜色 淡 黄 色 混浊 或 血性 
细胞 学 检查 正常 不 典型 细胞 
或 恶性 细胞 
乳酸 脱氧 酶 低 高 
平均 总 脂 (mmol/L) 0.3 1 
平均 胆固醇 (mmol/L) 0. 18 8.5 
B 超 特征 
液 平 单一 非 单一 
究 壁 光滑 , 后 壁 回 不 规则 ,后 
声 增强 辟 无 回声 增 
强 
卜 内 均匀 碎片 
CT 特征 | 
CT 值 均匀 ,与 水 相似 不 均匀 ,高 
于 水 
造影 剂 增强 无 增强 增强 
净 太 水 厚 
钙化 少见 ,周边 较 多 见 ,中 央 


第 二 节 多 圳 肾病 


多 襄 肾 病 (polycystic kidney disease) 是 一 种 先天 性 党 
脏 异 常 ,为 踪 传 性 疾病 , 双 侧 肾脏 的 皮 禾 质 坪 可 累及 , 双 肾 
多 个 小 管 节 段 或 肾 小 球 瘟 进行 性 扩张 ,形成 多 个 液 性 变 肿 ， 
导致 不 同 程度 的 籽 功 能 损害 ,并 产生 一 系列 症状 。 按 遗传 
方式 分 为 了 型 ( 常 染色 体 显 性 进 传 多 变 峭 病 ) 和 和 更 ( 常 染 
色 体 隐 性 虽 传 多 歧 晴 病 )。 


一 、 党 染色体 显 性 

> 毒 区 六 

遗传 多 圳 肾病 
常 染色 体 显 性 遗传 多 但 肾 (autosomal dominanl poly- 
cystic kidney disease. ADPKD) 兽 被 称 为 成 人 型 多 变性 峭 脏 
病 . 是 最 常见 的 多 竖 肾 病 , 具 有 逮 传 异 质 性 。 爹 率 
171000 一 17400 不 等 , 患 病 人 数 达 400 万 ~600 万 ,国内 约 
有 150 万 患者 。 它 在 血液 透析 病因 中 占 7% 一 10%。 男 女 
容 芒 视 会 无 明显 差异 。 壮 要 表现 为 肾脏 变 妥 的 发 生 , 增 多 
和 赠 天 -同时 多 系统 受 罕 ,常见 如 上 时 历 肺 和 (或 ) 其 他 器 家 如 








深 












胰腺 , 卵 梨 缀 有 帅 、 结 肠 惑 室 ,动脉 瘤 及 心脏 让 膜 异常 等 ,因此 
也 是 一 种 系统 性 疾病 。 本 病 在 严重 程度 、 进 展 至 终 末期 肾 
病 的 时 间 及 肾 外 表现 等 方面 的 个 体 差异 很 大 ,甚至 体现 在 
同一 家 系 中 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

PKD1 和 PKD2 两 个 基因 突变 可 臻 ADPKD, 其 中 PKDI 
基因 位 于 16 对 染色 体 短 辟 1 区 3 带 3 亚 带 (16p13.3). 占 
ADPKD 患者 的 85% ,PKD2 基因 位 于 4 对 染色 体 长 辟 2 
区 1 带 ~3 带 (4q21-33), 约 占 患 者 中 的 15%。 两 组 患者 的 
临床 特点 相似 ,但 具有 PKD2 基因 的 患者 其 肾 功 能 损害 进 
展 稍 慢 ,同时 具有 两 者 突变 (transheterozygotes) 的 患者 其 
临床 过 程 更 加 严重 。 还 有 极 少 数 患者 发 现存 在 PKD3 基 
因 , 但 其 相关 报道 很 少 ,目前 确切 的 异常 位 点 也 尚未 定位 。 
约 40% 的 患者 没有 明确 的 家 族 踪 传 史 , 提 示 异 常 基因 可 能 
有 一 个 较 高 的 自发 突变 率 ,或 者 其 表达 受 环境 或 其 他 流行 
因素 影响 较 多 。 

PKDI 和 PKD2 的 表达 产物 ( 表 19-16-4) 分 别称 为 多 
改 蛋 白 1 (polycystinl, PC1) 和 多 眶 仍 白 2 (polycystin?2， 
PC2) 。 





表 19-16-4 两 种 多 囊 蛋 白 的 比较 








PC1 PC2 
基因 长 度 (kb) 53 68 
外 显 子 数目 46 15 
mRNA 长 度 (kb) 14 5.4 
氨基 酸 数目 4303 968 
相对 分 子 质量 462 110 
(kDa) 
分 布 细胞 膜 内 质 网 膜 , 细 
胞 膜 
踪 腊 区 数目 11 6 
蛋白 质 结构 NH2- 端 2500 个 贷 基 ”NH2- 端 和 





酸 位 于 胞 外 ,COOH- COOH- 端 均 

端 位 于 胞 内 位 于 胞 内 
推测 可 能 具有 的 ”经 过 胞 内 磷 酸化 途 电压 依赖 型 
功能 径 .通过 胞 外 基质 和 钻 钠 通道 


细胞 骨架 与 EE 钙 医 
蛋白 和 wp 和 Y 连环 
蛋白 相 联 系 , 介 导 细 
胞 与 细胞 .细胞 与 基 
质 的 相互 作用 





通过 对 2 个 主要 敏 病 基 因 的 克隆 测序 和 
现 其 发病 机 制 非常 复杂 .尚未 有 全 面 . 确 切 的 学 说 解 科 ， 






第 十 六 章 ”肾脏 圳 肿 性 疾病 
来 的 观点 有 : 

(一 ) 分 子 学 机 制 ”1996 年 ,Qian 等 提出 体 细胞 等 位 
基因 突变 学 说 , 即 “ 二 次 打击 (two-hit)” 学 说 ,认为 患者 从 双 
灯 的 一 方 遗 传 了 含有 突变 PKDI 或 PKD2 的 基因 ,从 正常 
的 另 一 方 遗 传 了 野生 型 基因 ,这 种 先天 存在 的 突变 PKZI 
或 PKD2 基因 影响 到 所 有 细胞 ,但 在 出 生 后 的 少数 细胞 的 
正常 等 位 基因 又 在 感染 .中 毒 等 外 界 因 素 作用 下 发 生体 突 
变 (somatic mutation) ,双重 突变 导致 细胞 正常 功能 丧失 ， 
且 后 一 次 "打击 ?触发 囊肿 形成 并 决定 其 发 生 时 间 和 部 位 。 
近期 研究 显示 肾 小 管 上 皮 细 胞 的 体 突变 率 近 2X10 ,是 
其 他 细胞 的 10 们 多。 这 一 党 说 很 好 地 解释 了 ADPKD 变 
肿 局 灶 性 分 布 的 特性 以 及 同一 家 系 不 同 个 体 表 型 的 多 

(二 ) 初级 纤毛 (primary cilia) 和 肾 堆 肿 ”初级 纤毛 是 
含有 微 管 的 细胞 器 ,分 布 于 肾脏 组 织 中 除了 间 皮 细胞 Cin- 
tercalated cells) 以 外 的 所 有 细胞 表面 , 伸 人 管 腔 , 与 尿 液 直 
接 接触 ,但 不 推动 尿 液 的 流动 。kif3a 基因 项 除 小 鼠 纤 毛 缺 
失 可 导致 多 否 肾 病 。 目 前 已 经 证 实 多 种 讼 肿 相关 蛋白 如 
PC1、PC2.、 纤 维 变 盘 白 \ 交 肿 崇 等 均 位 于 肾脏 上 皮 细 胞 初级 
纤毛 中 。 初 级 纤毛 的 主要 功能 是 机 械 感 受 器 , 尿 流 对 纤毛 
的 机 械 和 刺激 可 以 通过 多 误 愉 和 白 复 合 物 引起 细胞 内 钙 的 增 
加 . 钙 作 为 第 二 信使 ,传递 并 推进 下 游 的 分 子 活动 。 这 一 作 
用 依赖 于 纤毛 结构 和 功能 的 完整 。 多 询 肾 病 患 者 虽然 初级 
纤毛 结构 无 异 ,但 其 功能 的 异常 可 能 是 囊肿 形成 的 共同 
通路 。 

(三 ) PCL 和 PC2 协同 作用 PC1 和 PC2 通过 细胞 内 
的 迁 基 端 螺旋 区 相互 连接 ,PC1 相当 于 感受 器 ,感受 外 界 环 
境 的 变化 ,PC2 则 为 电压 依赖 型 钙 钠 通道 。 激 活 PC1 可 以 
活化 PC2 ,使 钙 从 内 浆 网 释放 到 细胞 质 中 ,同时 胞 外 的 钙 也 
通过 细胞 膜 工 的 PC2 进入 到 细胞 内 ,使 细胞 质 中 钙 浓 度 明 
显 上 升 .从 而 启动 下 游 的 各 项 反应 。 

(四 ) 圳 肿 上 皮 细 胞 的 增殖 凋 亡 异常 及 去 分 化 ”在 间 
种 的 形成 和 扩大 的 过 程 中 .上 释 肿 上 皮 细 胞 出 现 异常 的 增 总 
和 测 亡 .并 比 正常 细胞 分 化 差 , 状 失 正常 的 极 性 。 引 起 这 一 
变化 的 可 能 机 制 包括 :四 PC1 可 以 AK-STAT 通路 ， 
上 调 P21. 阻 断 细 胞 周期 ,这 一 过 程 同样 震 要 PC2 作为 重要 
的 畏 内 于 .PC1 或 PC2 的 突变 可 导致 细胞 生长 的 失调 、 油 
亡 增 加 。 思 初级 纤毛 除了 作为 机 械 和 化 党 感受 器 

了 细胞 分 袋 。 多 种 襄 肿 疾病 相关 看 白 都 分 布 在 纤毛 的 基体 
和 中 心 粒 上 上 .而 纤毛 的 基体 和 中 心 粒 在 细胞 周期 调控 中 发 
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.还 参与 








: 细 
要 作用 。 图 多 种 生长 因子 (如 EGF) 的 过 度 表 达 和 
受 体 (包括 二 














变异 型 erb-b2) 异 党 定位 于 管 腔 侧 胞 膜 也 似乎 
与 促进 细胞 增生 和 均 肿 生长 有 关 。@DPC1 的 被 基 末 端 还 和 





TSC2 的 基因 产物 tuberin 相互 作用 .tuberin 可 以 灭 活 丝 

苏 气 酸 激 杉 mTOR( 西 罗 莫 司 作 用 靶 点 ) .正常 情况 下 PC1 
可 以 通过 tuberin 抑制 mTOR 的 活性 。 耐 Pel 的 突变 使 
ADPRD 赛 肿 细 胞 mTOR 活性 异 5 引起 小 管 上 皮 细 
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| 道 分 沁 至 
二 





第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


胞 异常 增殖 、 去 分 化 ,最 后 导致 绝种 形成 。 

{五 ) 囊肿 内 液体 分 泌 异 常 ADPKD 的 囊肿 可 以 来 
源 于 肾 单位 的 任何 部 分 ,但 主要 来 源 于 集合 管 。 正 常 的 集 
合 管 主 细胞 重 吸收 NaCl。 而 衷 肿 上 皮 细 胞 则 完全 不 同 于 主 
细胞 。 如 果 把 Nar-K--ATP 酶 抑制 药 毒 毛 花芽 (ouabain) 或 
Na -K- -2C[ 转运 子 (NKCC2) 抑 制药 呈 塞 米 加 到 计 肿 的 
内 侧 , 对 导 肿 的 增 大 无 抑制 作用 ,但 如 果 加 到 赛 肿 的 外 侧 
面 : 则 可 以 抑制 囊肿 的 增生 ,提示 性 肿 的 增 大 依赖 于 基底 外 
侧面 的 Na--K--ATP 酶 和 NKCC2 转运 子 。 经 NKCC2 转 

| 运 子 进入 细胞 的 Cl" 主要 通过 训 肿 上 皮 细 胞 游离 面 的 氨 通 
琉 腔 ,目前 认为 主要 是 cAMP 依赖 的 氢 离 子 通 
训 性 纤维 化 跨 膜 受 体 (cystic fibrosis transmembrane 
receptor,CFTR)。 强 大 的 CD 分 这 所 产生 的 管 腔 内 负电 
荷 ,导致 Na 通过 细胞 被 动 进入 爸 腔 。 而 管 腔 侧 上 皮 性 钠 
通道 (ENaC) 则 由 于 CFTR 的 表达 受到 抑制 ,使 Na- 了 一 
收 减少 。 而 NaCl 的 分 刻 又 渗透 性 地 促使 水 分 的 排 沁 。 
此 ,和 正常 的 主 细胞 相反 ,ADPKD 的 NaCl re 
上 皮 细 胞 分 泌 至 囊肿 腔 内 。 其 中 血管 加 压 素 和 cAMP 可 
以 刺激 液体 的 分 泌 , 明 显 增加 事 肿 的 体积 

(六 ) 肾脏 cAMP 含量 异常 增高 ,促进 圳 肿 的 增生 扩大 
王 肿 壁 上 皮 细 胞 的 增殖 和 液体 分 泌 是 冲 肿 形成 并 不 断 扩大 
的 两 个 必要 元 素 。cAMP 不 仅 可 以 刺激 液体 的 分 这, 而 且 
在 细胞 增殖 的 过 程 中 也 起 了 关键 的 作用 。 在 正常 人 类 和 小 
妃 上 皮 细 胞 中 ,cAMP 在 Raf-1 水 平抑 制 Ras/Raf-1/MEK/ 
ERK 通路 ,从 而 减少 细胞 的 增殖 。 然 而 .无 论 在 ADPKD， 
还 是 ARPKD,cAMP 都 可 以 刺激 BRaf, 激 活 MEK/ERK 
通路 .促进 细胞 增生 。 体 外 研究 发 现 降低 细胞 内 的 钙 浓 度 
可 以 使 cAMP 从 抑制 增殖 转变 成 促进 增殖 的 表 型 。PC1 
和 (或 )PC2 的 突变 ,可 以 降低 细胞 内 钙 浓 度 , 激 活 cAMP 
是 细胞 增殖 的 反应 。 

综 上 所 述 , 其 分 子 和 病理 生理 机 制 可 概括 为 PKD 基因 
龟 受 不 良 环境 因素 的 "二 次 打击 ”, 导 敏 多 释 华 自 结 构 和 功 
能 改变 。 纤毛 结构 和 功能 的 异常 导 生 细胞 -细胞 和 细胞 - 基 
质 之 间 的 相互 作用 异常 ,细胞 内 钙 平 衡 失调 .cAMP 含 呈 增 
加 ,引起 细胞 周期 调控 异常 ,上 皮 细 胞 增殖 去 分 化 ,细胞 极 
性 改 秋 并 不 断 分 泌 液体 .形成 骂 肿 且 进 行 性 增 大 


〖 病理 了 
起 考量 其 内脏 大 小 正 党 
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常 .后 期 则 增 大 ;并 出 现 
及 呈 锥 体 的 完整 结构 
8 时 球 用 站 在 一 。 初 起 时 肾 内 可 仅 有 
用 ,此 病程 进展 而 ,最 终 金 峭 均 由 购 肿 所 占 ， 
全 腑 可 达 是 球 大 小 。 光 镜 下 , 变 即 闻 尚 可 见 到 完整 避 结 
从 正常 表 te 缩 . 间 质 纤维 化 人 

E i 缺 血 所 敏 。 电 锐 下 显示 
尖 小 管 上 皮 细 胞 相似 。 歧 液 一 
日 现 讲 内 感染 或 出 和 而 时 则 可 为 腔 性 或 血 福 。 
















股 较 证 上 晰 、 当 ! 


【临床 表现 】 

(一 ) 肾脏 表现 “表现 多 样 ,多 为 痛 脏 得 肿 的 生 兵 和 增 
大 所 敏 。 

1. 腹 块 ”肾脏 增 大 到 -一 定 程 度 时 可 被 扣 及 , 触 诊 肾脏 
质地 较 紧 密 , 表 面 可 呈 结 节 状 ,合并 感染 时 伴 压痛 。 

2. 腰 、 腹 痛 ”比较 常见 ,见于 60%% 的 患者 ,主要 位 于 腰 
背部 或 胁 腹 部 ,可 为 持续 性 或 间隙 性 发 作 ,程度 较 轻 ,性 质 
可 为 钝 痛 . 胀 痛 、 刀 割 样 或 针 刺 样 痛 , 如 突然 出 现 剧 痛 或 疼 
痛 加 剧 需 考虑 是 否 有 必 肿 破裂、 尿 路 梗阻 或 合并 感染 等 
可 能 。 

3. 尿 常规 异常 “主要 表现 为 血尿 或 恒 白 尿 ,为 较 早 出 
现 的 症状 之 -一 ,30 吧 一 50 站 患者 有 镜 下 或 肉眼 血尿 ,肾脏 增 
大 及 高 血压 患者 更 常见 。 租 白 尿 多 为 轻 度 (<1g/24h) 并 旦 
持续 性 。 如 果 出 现 大量 蛋 白 尿 往往 提示 合并 其 他 肾 小 球 疾 
病 。 同 时 出 现 蛋白 尿 和 征 量 白 蛋白 尿 是 ADPKD 发 生 肾 误 
竭 的 独立 危险 因 类 。 出 现 尿 路 感染 时 , 尿 中 可 出 现 白细胞 
甚至 胀 细胞 。 

4. 高 血压 ”非常 常见 且 发 生 较 早 ,30% 的 儿童 和 60% 
成 人 患者 在 病程 中 出 现 高 血压 ,大 都 先 于 肾 功 能 减退 ,和 坚 
脏 增 天 、 性 肿 扩 大 的 程度 相关 ,并 对 以 后 的 肾 损害 进展 起 促 
进 作用 。ADPKD 的 高 血压 发 生机 制 主 要 与 肾 素 - 血 管 紧 
张 素 系 统 (RAS) .交感 神经 ,内 皮 素 、` 血 

及 肾 小 管 水 、. 钠 重 吸收 增加 有 关 。 
5. 肾脏 浓缩 功能 减退 “表现 为 多 尿 及 夜 尿 ,但 程度 较 
轻 。 ei 晚期 可 出 现 失 盐 性 肾炎 表现 。 迪 
脏 的 稀释 及 酸化 功能 一 般 无 障碍 。 

6. 肾 功 能 损害 “ 约 50% 患 者 出 现 性 衰竭 。 随 着 年 龄 
增长 ,发 生 率 增高 。 有 学 者 认为 肾 变 锣 的 发 生 和 跟 肿 本 身 
阻 断 单个 肾 小 管 尿 液 分 泌 无 关 , 而 是 与 剖 肿 压迫 内 间 质 , 引 
起 小 管 间 质 炎症 细胞 的 浸润 ,纤维 化 相关 ,高 血压 也 可 加 速 
外 和 管 间 质 纤维 化 的 进程 。 有 资料 表明 :具有 PKDI 基因 突 

变 , 男 性 ,发 病 早 , 伴 有 高 血压 、 蛋 白灰 和 (或 ) 血 尿 患 者 较 时 
tre ei riage 
脏 体 积 增 大 的 速度 可 以 很 好 地 反映 肾脏 病变 进展 的 速度 。 

(二 ) 肾 外 表现 

1. 圳 性 表现 “ADPKD 为 系统 性 疾病 , 除 洽 脏 外 , 尚 可 
累及 其 他 器 官 ,其 中 肝脏 性 肿 最 为 常见 , 约 占 总 数 的 
40 吕 一 60 听 左右 ， 极 少 发 生 在 青春 期 前 ， 合并 概率 随 年 龄 增 
长 而 上 升 .60 岁 以 后 , 约 73 皮 的 患者 合并 肝 究 用 ,可 肿 的 数 
自 和 大 小 也 渐 增 加 ,但 肝 功 全 损害 及 门 肪 高压 者 罕见。 女 





















性 易 受 累 . 奸 娠 后 肝 朗 肿 的 数量 及 大 小 均 增 加 。 少 数 患者 
可 出 现 腹 痢 及 呼吸 困难 等 巨型 肝 大 症状 。 偶 有 上 肝 讶 肿 感 






5% 患 者 有 脾 半 串 、 甲 状 
精 查 查 负 是 引起 男性 不 家 


染 。 胰腺 事 肿 的 发 生 率 约 10%。 
扣 、 匈 梨 . 附 军 等 亚 肿 也 可 发 生 。 
的 潜在 原因 。 

2. 非 衷 性 表现 ”包括 :中 动脉 瘤 : 如 腹 主 





动脉 况 或 胸 








主动 脉 瘤 等 。 国 外 资料 提示 4% 一 11.7 中 的 患者 伴 颅 内 动 
脉 瘤 , 常 具有 家 族 史 , 有 些 可 以 蛛网 膜 下 腔 出 血 起 病 。@ 心 
血管 系统 :二 尖 辩 脱 重 二 尖 辩 反 流 、 主 动脉 瘀 关 闭 不 全 ,三 
尖 淤 反 流 等 心 淤 膜 病 变 。26%% 患 者 合并 二 尖 辩 脱 垂 .部 分 
可 出 现 黏液 瘤 变 性 。 另 外 在 血压 正常 患者 中 左 心室 肥厚 也 
较 常见 。@ 食 管 裂孔 疝 、 肠 道 息 室 、 上 腹股沟 疝 等 。@ 由 于 读 
内 促 红 细胞 生成 素 生成 异常 增加 ,可 出 现 红 细胞 增多 症 , 或 
表现 在 终 末 期 ADPKD 患者 贫血 程度 比 其 他 原因 所 致 终 末 
期 肯 衰 竭 患者 要 轻 。 


【并 发 症 】 

屎 路 感染 最 常见 ,大 多 为 下 尿 路 感染 ,也 可 出 现 肾 和 孟 肾 
炎 、 弃 肿 感染 等 。 其 他 并 发 症 有 了 尿 路 结石 .梗阻 .动脉 瘤 破 
模 出 血 ,特别 是 颅 内 动脉 痛 破 裂 占 ADPKD 患者 死亡 的 
4%~7%。 极 少数 情况 下 可 出 现 询 肿 癌变 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

早期 肾 痢 肿 很 小 ,无 临床 表现 时 ,诊断 较 难 。 影 像 学 检 
查 发 现 双 侧 肾 皮 、 链 质 布 满 大 小 不 等 的 讼 肿 ,结合 上 述 临 床 
表现 和 家 族 史 等 可 明确 诊断 。 对 于 肾 外 表现 不 明显 、 家 族 
中 不 明确 患者 只 有 单 侧 肾 列 肿 或 事 肿 数目 较 少 时 ,应 随访 
影像 学 检查 ,包括 超声 波 .CT 及 磁 共 振 等 ,车 发 现 询 肿 增 
大 ,数量 增多 及 对 侧 肾脏 累及 即 可 诊断 。 超 声 检查 是 显示 
双 侧 肾脏 典型 蹇 性 疾病 的 最 佳 手段 ,但 可 能 有 2% 一 6% 漏 
诊 ,基因 连锁 分 析 对 于 尚未 出 现 讼 肿 的 趾 者 可 提供 诊断 参 
考 ,结合 超声 检查 可 减少 假 阴 性 及 假 阴 性 率 , 但 费用 昂贵 ， 
技术 要 求 高 。 用 CT、MRI 测定 内 脏 体积 (TKV) 和 效 肿 体 
积 (TCV) 及 变化 情况 可 以 帮助 监测 ADPKD 的 进展 , 当 
GFR 仍 在 正常 范围 时 ,TKV 和 了 TCV 的 变化 较 血 清 肌 本 水 
平 更 敏感 地 反映 病变 的 进展 。 

鉴别 诊断 主要 需 与 多 发 性 单纯 肾 琳 肿 鉴 别 ( 表 19-16- 
5)。 其 他 鉴别 需 考虑 ARPKD. 获 得 性 肾 降 肿 ,多 变性 虹 发 
育 不 良 等 。 


h 


















班 肿 本 身 尚 无 明确 的 治疗 方法 。 近 年 来 随 着 对 多 
病 发 病 机 制 的 研究 ,为 该 病 的 治疗 提供 了 很 多 新 的 





(一 ) 一 般 处 理 ”剧烈 运动 可 造成 肾 衷 肿 破 裂 而 致 肾 
损害 ,应 尽量 避免 。 有 浓缩 功能 障碍 者 要 保证 充分 的 水 的 
概 和 信 。 避 免 使 用 咖啡 因 、 茶 碱 等 会 增加 cAMP 产生 的 物 
因为 种 大 站 肿 达 张 下 内 出 血 、 
眼 据 原因 区 别 。 措 施 包 
括 耻 床 休息 .镇 痛 剂 甚至 手术 处 理 , 如 要 帅 穿刺 引流 、 减 压 
术 及 肾脏 切除 等 。 屎 路 感染 . 痛 结 右 、 重 阳 需 积极 处 理 。 对 

明确 有 虞 内 或 其 他 动脉 泣 患 澡 . 千 密切 随访 . 较 大 的 动脉 









第 十 六 章 ”肾脏 圳 肿 性 疾病 
瘤 应 考虑 手术 切除 ,以 防止 破裂 出 血 。 肾 切除 一 般 不 予 考 
虚 , 除 非 出 现 不 能 耐 受 的 疼 靖 .不 能 控制 的 尿 感 或 变 肿 感 
染 、 巨 大 肾脏 所 致 的 严重 压迫 症状 ,反复 血尿 ,严重 肾 结石 、 
亚 性 肿瘤 可 能 等 。 

表 19-16-5 早期 ADPKD 与 多 房 性 单纯 性 








肾 衷 肿 鉴 别 表 
多 房 性 单纯 
六 友 性 肾 到 肿 人 
家 族 史 无 约 60% 有 
其 他 家 庭 成 员 无 约 90% 有 
超声 波 检 查证 
实 有 变 肿 
年 龄 成 人 多 见 儿童 多 见 
性 别 男女 男 = 女 
肾脏 大 小 正常 正常 至 轻 度 增 大 
肾脏 累及 范围 ”通常 单 侧 , 可 双 通常 双 侧 ,早期 可 
侧 单 侧 
性 肿 分 布 皮质 皮 、 馆 质 
次 种 大 小 通 带 过 2cem, 偶 早期 二 2cm 
尔 吏 大 些 

让 内 出 血 罕见 常见 
肝 询 肿 无 40% 一 60 交 有 .可 

随 年 龄 增长 而 增 

加 
颅 内 小 动脉 瘤 元 10 站 一 40% 有 
高 血压 罕见 60 和 有 





(二 ) 降 压 治疗 ”高 血压 在 ADPKD 中 非常 常见 .并 且 
会 加 重 内 功能 的 进展 ,必须 严格 控制 。 首 选 药 物 为 转换 衣 
拙 制药 (ACED 或 血管 紧张 素 卫 受 体 持 抗 药 (ARB) .效果 显 
著 。 目 前 已 经 明确 ACEI 利 ARB 可 以 改善 多 陷 涌 患者 标 
白 尿 和 左 心室 肥厚 (LVH) ,而 对 肾 功 能 进展 的 作用 尚未 得 
出 阳性 结论 。 钙 持 抗 药 的 效果 也 较 明显 ,可 考虑 选用 。 利 
尿 药 虽然 对 控制 高 血压 有 益 . 但 利尿 药 容 易 引 起 窑 入 不 是 
并 可 能 会 加 速 ADPKD 变种 的 生长 .应 尽量 避免 使 用 。 对 
于 难 治 性 高 血压 可 适当 加 用 a 受 体 阻 断 药 。 

{三 ) 实验 性 治疗 方法 ” 随 着 对 ADPKD 病理 机 制 的 
深入 了 解 ,提出 了 一 些 新 的 治疗 方法 希望 能 延缓 或 终 
ADPKD 疾病 揭 进 展 。 这 些 实验 性 治疗 方法 包括 血 ; 
素 V2 受 体 (VPV2R) 拷 搞 z tolvaptan) ,生长 抽 
mTOR 拙 制药、 他 汀 类 药物 .PPAR-y 激 a | 
在 动物 实验 中 取得 了 一 定 的 效果 .但 是 临床 研究 尚未 得 划 
满意 的 结果 。 生 长 抑 索 类 似 物 奥 则 监 在 小 规 借 的 临床 实验 
中 虽然 可 以 阻止 赛 帅 的 扩大. 但 是 对 GFR 的 下 降 没有 肯 旺 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


改善 。 另 外 两 个 较 大 规模 的 、 多 中 心 RCT 研究 发 现 
mTOR 抑制 药 无 论 是 西 罗 莫 司 (sirolimus) 还 是 依 维 莫 司 
(everolimus) 都 无 法 延缓 ADPKD 患者 肾 功 能 的 进展 .虽然 
everolimus 可 以 延缓 肾脏 体积 的 增 大 。 目 前 ,正在 进行 一 
些 大 规模 的 临床 实验 ,探讨 ACEI 和 ARB、tolvaptan、 他 汀 
类 等 药物 能 否 延 缓 ADPKD 患者 肾脏 病变 的 进展 。 


【预后 】 

与 患者 年 龄 ,起 病 年 龄 ,高 血压 的 控制 情况 ,是否 反复 
发 作 尿 路 感染 、 血 尿 等 有 关 。 男 性 、 血 压 控 制 差 ,起 病 年 龄 
早 .PKD1 突变 的 患者 肾脏 病变 进展 最 快 。 家 族 成 员 中 有 
60 岁 进展 到 ESRD 的 高 度 提示 是 PKDI 突变 (阳性 预测 值 
100%% ,敏感 性 75%) ,而 70 岁 后 进展 到 ESRD 的 提示 
PKD2 突变 (阳性 预测 值 95% ,敏感 性 75%)。 有 血管 瘤 的 
患者 约 5% 死 于 颅 内 出 血 。 


二 、 常 染色 体 隐 性 站 传 多 圳 肾 


常 染色 体 隐 性 遗传 多 中 肾 (autosomal recessive poly 
cystic kidney disease, ARPKD) 又 称 婴 儿 型 或 儿童 型 多 让 
肾 , 是 一 种 少见 的 路 传 性 畸形 综合 征 ,包括 肾脏 和 胆道 畸 
形 。 每 10 000 至 50 000 个 存活 新 生 儿 可 发 生 1 例 。 目 前 
仍 有 25% 一 30% 的 患 儿 在 新 生 儿 期 死亡 , 渡 过 新 生 儿 期 的 
患者 其 15 年 生存 率 为 50 色 一 80 吧 , 患 玫 常 伴 有 肝脏 病变 。 
Blyth 和 Ockenden 根据 发 病 年 龄 和 肾脏 集合 管 扩张 比例 
及 临床 表现 不 同 分 为 4 个 表 型 : 肾 集 合 管 扩 张 占 90% 以 上 
的 为 转产 期 型 ,60% 为 新 生 儿 型 .25 光 为 婴儿 型 ,小 于 10 中 
为 少儿 型 。 











【病因 与 发 病 机 制 】 
虽然 ARPDK 的 临床 表现 多 样 ,但 分 子 踪 传 学 的 研究 
表明 ARPKD 是 一 种 单 基因 疾病 . 妈 PKHD1。 异 常 基因 定 
立 于 第 6 对 染色 体 短 避 (6p21) .表达 4074 氨基 酸 的 纤维 下 
慢 向 (fibrocystin) :后 者 也 是 一 跨 膜 蛋白 , 胞 外 部 分 类 似 免 
疫 球 蛋白 结构 ,与 蛋白 配 体 作 用 后 , 俐 内 部 分 有 蛋白 激酶 A 
或 C 的 磅 酸化 位 点 ,将 信号 转 导 至 胞 核 。 基 因数 撕 库 目前 
发 现 PKHDI 有 305 利 1. 约 40%% 的 突变 导致 得 白 
质 币 断 ,60 多 为 错 义 突变 。 Bergmann 报道 严重 致死 表 型 的 
ARPKD 一 般 是 两 个 稚 断 突变 ,而 错 义 突变 临床 天 型 相对 
较 轻 ， 
和 其 他 讲 肿 如 白 一 样 型 身 也 存在 于 崩 脏 初级 
纤毛 ,基体 及 肝 内 胆 管 细胞 纤毛 上，Pazour 等 在 
正 了 8 焦 自 突变 的 Tg737orpk 小 鼠 中 发 现 纤 毛 装 配 缺 陷 可 
细 征 乡 巍 呈 病 ,表现 和 ARPKD 相似 。 因 此 ,在 ARPKD 
个, 赛 肿 天 度 细胞 过 度 增 生 , 凋 亡 、 去 分 化 .无极 性 以 及 促进 
塞 液 分 泌 也 可 能 和 纤毛 结构 和 功能 的 异常 有 关 。 虽然 
人 ARPKD 的 上 踊 肿 仍然 利 籽 单位 相连 ,但 上 上 皮 细 胞 的 分 泌 依 
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然 足 ARPKD 性 肿 形 成 的 必要 元 素 。 然 而 , 变 肿 结构 的 差 
异 提示 其 分 泌 机 制 可 能 和 ADPKD 有 所 不 同 。Nakanishi 
等 发 现 CFTR 的 缺失 并 不 影响 肾脏 和 胆道 变 肿 的 增生 。 
而 Veizis 和 Cotton 等 提出 EGF 介 导 的 上 皮 钠 通道 (ENaC)a 
亚 单位 的 下 降 刺激 了 液体 的 分 泌 。 

纤维 刀 蛋 白 的 缺失 可 以 下 调 PC2, 纤 维 歧 蛋 白 可 能 和 
PC2 形成 复合 物 调节 肾脏 上 皮 细 胞 内 的 钙 浓度 ,但 是 其 在 
正常 及 变 肿 上 皮 细 胞 中 的 确切 作用 尚 不 清楚 。 


【病理 】 

双 肾 体积 和 重量 明显 增 大 ,可 达 正 常 的 10 倍 左右 , 包 
膜 光滑 ,外 观 上 仍 保持 肾脏 的 大 体形 状 。 切 面 可 见 梭 状 或 
柱状 变 肿 呈 放 射 状 分 布 。 光 镜 下 得 壁 上 皮 细 胞 呈 立 方形 ， 
管 上 皮 细 胞 一 致 。 肾 孟 和 肾 落 被 膨胀 的 籽 实质 压迫 
而 变 窗 、 变 小 。 常 见 肾脏 钙化 。 

上 肝脏 质地 较 硬 。 光 镜 下 病变 局 限于 门 脉 周围 , 呈 弥 温 
性 ,胆管 扩张 伴 结缔 组 织 增生 ,小 时 间 胆 管 增 多 且 形 态 弯 
曲 ; 门 脉 周围 纤维 化 ,可 见 小 门 脉 分 支 及 肝 内 小 动脉 发 育 不 
良 ; 肝 细 胞 病变 多 不 严重 ,一 般 很 少 出 现 肝 便 化 。 





【临床 表现 】 

本 病 一 般 累 及 肾脏 和 肝脏 两 个 脏 器 。 肾脏 病变 较 重 
者 ;肝脏 病变 则 较 轻 ;反之 亦 然 。 围 产 期 型 或 新 生 儿 型 以 肾 
脏 表 现 为 主 ;婴儿 型 或 少儿 型 则 以 肝脏 表现 为 主 ,尤其 是 少 
儿 型 .通常 有 肝 硬 化 , 常 导 致 门 脉 高 压 症 ; 年 长 儿 及 成 人 串 
者 少见 。 主要 临床 表现 为 腹部 肿块 、 尿 路 感染 、 肾 胜 浓 缩 功 
能 下 降 及 酸化 功能 减退 。 g0% 患 儿 有 高 血压 (机 制 不 明 )， 
发 育 不 良 。 出 现 晴 衰 竭 时 ,有 和 贫血、 肾 性 骨 病 等 尿毒 症 并 发 
症 表 现 。 上 肝脏 表 现 为 胆道 发 育 不 全 ,反复 上 行 性 胆管 炎 , 以 
及 肝 大 、 脾 功能 亢进 和 食管 静脉 曲张 .破裂 出 血 等 门 脉 高 压 
表现 。 患 儿 的 母亲 常 有 羊水 过 少 及 难产 史 。 严重 患 儿 在 出 
生 时 即 出 现 呼 吸 障碍 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 发 病 年 龄 .上述 临 床 表 现 .典型 家 族 遗 传 史 及 影 像 
学 检查 可 确立 诊断 。 目 前 胎儿 超声 是 产 前 诊断 的 金 标准 ， 
患 儿 双亲 肾 星 己 超 检查 正常 或 有 肝 纤 维 化 及 胆管 发 育 不 
全 则 高 度 提示 本 病 。 最 近 有 学 者 提出 母亲 血 或 羊水 甲 胎 蛋 
白 可 作为 产 前 诊断 ARPKD 的 一 项 指标 ,但 进一步 的 研究 
结果 证 明 增 高 的 甲 抬 蛋白 水 平 对 ARPKD 并 不 具有 特 
异性 。 

鉴别 诊断 主要 包括 双 侧 肾脏 Wilm 瘤 . 凤 母 细 由 
(nephroblastomatosis) 及 ADPKD。 患 儿 家 庭 成 员 检 查 、 川 
胜 检 查 包 括 超声 、 肝 活检 等 有 助 于 鉴别 诊断 。 











〖 治 疗 】 
目前 尚 无 特殊 疗法 。 主 要 为 对 钙 处 理 。 新 生 儿 期 的 坡 





大 问题 是 呼吸 障碍 导致 呼吸 衰竭 ,应 适时 采用 包括 人 工 呼 
吸 在 内 的 综合 抢救 措施 ,一 旦 能 渡 过 这 一 危险 阶段 , 患 儿 预 
后 大 都 有 所 好 转 。 其 他 治疗 包括 对 高 血压 , 肾 误 章 及 肝 误 
竟 的 处 理 , 尿 路 感染 的 积极 控制 等 。 针 对 八 肿 本 身 的 治疗 
目前 已 有 很 多 进展 (参见 本 节 第 一 部 分 “ 常 染色 体 显 性 遗传 
多 赛 肾病 ”)。 对 于 轻 度 患 儿 应 注意 其 生长 发 育 状 况 。 所 有 
的 ARPKD 患者 均 应 密切 监测 门 脉 高 压 并 发 症 ( 如 上 消化 
道 出 血 , 脾 功 能 亢进 ) 的 发 生 情况 。 


【预后 】 

由 于 缺乏 长 期 随访 研究 ,上 月 前 该 病 的 预后 还 很 难 确定 。 
就 Kaplan 等 人 及 近期 的 研究 来 看 , ARPKD 的 预后 ,特别 
是 渡 过 第 1 个 月 的 患 儿 , 好 于 预期 。 统 计 显 示 新 生 儿 期 的 
主要 死因 是 呼吸 衰竭 ,之 后 则 变 为 肾 衰 竭 、 高 血压 、 腑 毒 血 
证 和 化 脓 性 胆管 炎 等 并 发 症 。 


第 三 节 ”获得 性 肾 囊 肿 性 疾病 


获得 性 肾 侈 肿 性 疾病 (acquired cystic kidney disease。 
ACKD) 是 指 在 非 肾 穴 肿 性 疾病 导致 肾 误 竟 的 患 肾 上 发 生 
的 霜 肿 性 疾病 。 病 理 上 的 定义 指 40% 以 上 的 肾 实 质 被 多 
发 囊肿 替代 ,影像 学 检查 可 发 现 4 个 以 上 的 囊肿 。 以 往 认 
为 该 病 发 生 于 基础 肾脏 病 为 非 肾 变 肿 性 疾病 的 维持 性 透析 
患者 , 现 已 知 该 疾患 不 仅 出 现在 透析 患者 中 ,即使 在 未 进入 
透析 的 氮 质 血 症 期 患者 中 也 有 发 现 , 男 性 .黑色 人 种 发 病 率 
相对 较 高 。 虱 肿 可 出 现在 患者 原 有 的 肾脏 或 发 生 慢性 排斥 
的 移植 肾 上 ,发 生 率 从 10 儿 一 95%% 不 等 ,取决 于 中 者 的 肾 功 
能 以 及 病程 。 在 透析 和 患者 中 ,发 生 率 与 透析 时 间 呈 正比 , 平 
均 约 为 4 外。 国外 统计 在 未 进入 透析 的 慢性 肾 衰 竟 患 者 中 
占 7%~22%, 在 透析 10 年 以 上 的 患者 中 几乎 达 90%。 








【病因 与 病 机 制 】 

尚 不 完全 清楚 。 可 能 参与 的 因素 有 草酸 盐 或 其 他 化 学 
物质 积聚 , 间 质 纤维 化 、 继 发 性 甲状 旁 腺 功能 亢进 、 促 肾 因 
子 (renotropic factor) 及 缺 血 等 。 有 关 分 子 机 制 的 报道 较 
少 ,如 位 于 第 17 号 染色 体 上 的 蛋白 c-erb B; 基因 过 度 表 
达 , 可 翻 谋 出 类 似 表皮 生长 因子 。 





【病理 】 

变 肿 大 小 不 等 , 讲 内 液体 清晰 ,偶尔 为 血性 。 改 液 钠 与 
血清 钠 比 值 约 为 1, 而 到 内 肌 醋 与 血 肌 酥 比值 之 1. 后 者 与 
单纯 性 公有 种 及 ADPKD 有 明显 的 不 同 ,可 资 鉴别 。 典型 到 






用 号 上 成 呈 扁 平 状 。 此 外 ,肾脏 内 尚 存在 许 ni 
疤 辟 由 多 层 柱状 细胞 覆盖 , 呈 增 生态 





性 脏 装 缩 后 反应 性 产生 的 - Veg 多 者 成 功 
接受 肾 移 植 后 , 原 有 肾 胜 不 再 出 现 囊 肿 或 原 有 的 伙 师 消失 
或 退缩 。 





第 十 六 章 ”肾脏 圳 肿 性 疾病 


【临床 表现 】 

大 多 数 患 者 无 任何 症状, 部 分 患者 可 因 硒 内 出 血 而 有 
肉眼 血尿 腰痛 等 表现 .严重 者 可 因 后 腹 弄 出 血 导致 休克 。 
出 血 原因 与 尿毒 证 的 出 血 倾向 、 透 析 时 应 用 抗 凝 药物 .萎缩 
肾脏 血管 床 缺 乏 支持 易 破 裂 等 有 关 。 本 病 的 另 一 重要 特点 
是 伴 发 肾脏 肿瘤 可 能 .10%% 一 20%%ACKD 患者 透析 (3 +2) 
年 出 现 腺 瘤 ; 而 3%~6% 一 般 透 析 患 者 (5 +3) 年 后 出 现 
腺 瘤 。 





相对 或 绝对 红细胞 增多 是 最 常见 的 实验 室 检 查 异 党 指 | 六 | 


标 ,可 能 与 血浆 促 红 细胞 生成 素 水 平 较 高 有 关 . 


【诊断 】 

根据 患者 病史 及 影像 学 检查 ,诊断 一 般 不 难 。 鉴 别 诊 
断 主要 与 ADPKD 区 别 , 前 者 肾脏 相对 小 ,无 肝脏 累及 .无 
阳性 家 族 史 , 变 肿 出 现 一 般 后 于 肾 衰竭 出 现 。 


【治疗 】 

主要 为 对 症 治疗 。 轻 度 出 血 ( 肾 内 或 肾 周 出 血 ) 卧 床 休 
息 即 可 ,对 于 有 严重 的 反复 性 肉眼 血尿 或 引起 血 流 动力 学 
改变 ,并 且 患 者 已 进行 崩 脏 装 代 治疗 时 ,可 考虑 行 患 崩 的 肾 
动脉 栓塞 或 峭 切 除 。 对 于 较 大 率 肿 ,临床 压迫 症状 较 严 重 
时 可 行经 皮 完 肿 穿刺 抽 液 术 。 需 密切 随访 患者 ,如 出 现 或 
不 能 除外 肾 胜 恶性 肿瘤 变 时 应 即时 行 籽 切除 。 


第 四 广 ”角质 塞 性 病 


通 质 囊 性 病 (medullary cystic disease. MCD) 又 称 家 族 
性 青少年 肾 单位 病 (familial juvenile nephrophthisis， 
FJN) .变性 通 质 复合 体 (cystic medullary complex) 或 肾 视 
网 膜 发 育 异常 ,现在 趋 于 称 青 少 hemi 
(JN-MCD) ,为 罕见 的 遗传 性 疾病 .迄今 全 世界 仅 报道 300 
多 例 患 者。 它 涉及 一 组 变性 肾脏 疾病 ， 特征 是 肾 血 质 
雄 肿 形成 和 隐匿 性 慢性 肾 衰竭 。 

JN-MCD 主要 分 为 两 种 临床 和 遗传 学 类 型 ( 表 19-16- 
6)。 











十 过 


【病因 与 发 病 机 制 】 

青少年 肾 单位 幅 病 (JN) 的 致 病 基 因 是 
物 是 胞 内 蛋白 一 -83kDa 大 小 的 肾 站 (nephrocystin ) 。 
与 局 部 黏着 异 白 作用 .通过 任 酸 化 途径 激活 胞 内 信号 通路 。 

发 病 机 制 尚 不 清楚 机 E 测 其 可 能 
机 制 有 :二 : 维 化 .小 管 
基底 膜 顺 应 性 改变 ,人 ;在 。 特 噶 性 入 段 性 
小 管 基底 膜 缺陷 。 3 是 示人 免疫 拖拉 齐 能 抑制 
了 细胞 功能 .打破 原来 对 小 管 的 免疫 国 受 .通过 效应 了 细 
胞 损伤 小 管 问 质 。 


: NPH1. 表 达 产 

























第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


表 19-16-6 ”JN-MCD 的 临床 和 遗传 学 类 型 








分 类 平均 发 病 年 龄 ( 岁 ) 遗传 方式 致 病 基因 
肾 单位 疡 病 9~10 | 
常 染色 体 隐 性 遗传 常 染 色 体 隐 性 遗传 2p231 
散发 a -= 
视网膜 - 肾 发 育 不 良 常 染色 体 隐 性 遗传 
链 质 到 性 病 28 一 30 一 
常 染色 体 显 性 遗传 党 染色体 显 性 路 传 1q21 
散发 一 


【病理 】 

患者 双 肾 相对 较 小 ,外 表 呈 颗粒 状 。 皮 质 、 链 质 均 变 
薄 。 襄 肿 大 小 不 等 ,位 于 皮 通 交界 处 . 黎 质 深部 及 乳头 部 。 
懈 小 球 常量 透明 样 变 , 基 底 膜 增 厚 分 层 ; 肾 小 管 广泛 萎缩 、 
扭曲 ,小 管 基 底 腊 增 厚 、 变 薄 或 缺损 : 间 质 出 现 纤维 索 样 改 
变 及 单 核 细 胞 浸润 。 爸 壁 细胞 呈 扁 平 或 立方 形 , 另 一 种 呈 
鳞 状 细胞 状 . 前 者 类 似 集 合 管 上 皮 细 胞 。 咒 腔 与 籽 小 管 之 
间 有 沟通 。 





【临床 表现 】 

80% 以 上 患者 早期 出 现 浓缩 功能 障碍 ,与 洲 质 吕 肿 和 
间 质 纤维 化 影响 相关 链 质 浓度 梯度 形成 有 关 , 表现 为 多 
饮 多 尿 。 多 数 患 者 可 有 失 盐 性 肾炎 .高 血 钾 、 低 血 钾 . 近 、 
远 端 肾 小 管 酸 中毒 等 表现 。 约 2/3 患者 存在 失 钠 ,其 中 又 
有 1/2 出 现 相应 症状 。 儿 音 可 有 生长 发 育 迟 缓 . 贫 血 明 
显 。 后 期 出 现 肾 衰竭 。 少 部 分 患者 有 视网膜 病变 ， 
为 色素 性 视网膜 炎 、 视 神经 萎缩 及 黄斑 退行 性 变 和 








次 等 。 尿 
中 可 有 轻 度 绰 白 尿 及 红细胞 ,白细胞 ,但 较 少 见 。 腰 痛 、 


高 血压 肉眼 血尿 、 肾 结石 军 见 ,可 与 多 颖 肾病 及 海 编 性 








本 病 诊 断 较 困 难 , 凡 儿 并 
失 规 性 肾炎 ,性 功 能 下 降 
赛 肿 形成 ,有 家 族 史 , 品 
炎 者 可 确诊 。 
治疗 主要 


本 入 第 


浓缩 功能 障碍 
关 显 天: 时 及 人 向 小 , 伴 备 质 


如 同时 华 色 来 性 视网膜 





诊断 






处 理 见 
;注意 补 





”， 撩 兢 及 失 水 明显 上 
主星 小 管 酸 中 毒 应 予 纠 让 。 


第 五 节 海 








编 肾 


1 . 
编 性 ( medullary sponge kidney. 


20 000~.1/5000, 肾 功能 一 般 无 影响 。 部 分 患者 在 40 一 50 
岁 时 因 出 现 肾 结 石 . 尿 路 感染 等 而 被 诊断 。 该 病 男 性 多 见 。 
受累 肾脏 外 观 并 不 完全 像 海 绵 . 由 于 习惯 问题 仍 治 用 至 今 ， 
更 准确 的 名 称 应 是 费 前 小 管 扩张 或 集合 管 班 性 扩张 ,但 未 
被 广泛 接受 。 


【病因 】 ee 
绝 大 多 数 为 散发 ,不 届 于 遗传 性 发 育 蜡 常 ;少数 有 家 族 
性 发 病 倾向 , 呈 常 染色 体 隐 性 扯 传 。 发 病 机 制 不 明 。 


【病理 】 

大 多 为 双 侧 悄 病 变 。 位 于 肾 血 质 及 乳头 部 , 常 办 及 多 
个 锥 体 。 野 脏 大 小 正常 或 略 大 。 集 合 管 扩 张 形 成 无 数 个 
大 小 不 等 , 呈 圆 形 、 卵 圆 形 或 不 规则 形 的 赣 肿 ,内 畴 上 皮 
细胞 ,下 内 含 钙 物 质 、 小 结石 等 , 变 内 液体 清亮 ,有 时 呈 
透明 胶 冻 状 (Celly-like)。 多 数 讲 肿 与 籽 单 位 相通 ,其 上 
皮 为 柱状 或 移行 上 皮 细 胞 。 完 全 封闭 的 性 肿 其 上 皮革 
缩 , 内 含 PAS 染 色 阳 性 物质 。 有 结石 的 完 内 可 见 鳞 状 
细胞 。 





【临床 表现 】 

大 多 无 症状 ,往往 至 成 人 时 偶然 发 现 。 临 床上 主要 表 
现 为 反复 血尿 、 尿 路 感染 及 肾 结石 ,可 引起 明 绞 痛 。 内 浓缩 
功能 及 酸化 功能 有 和 轻 度 损害 ,可 有 不 完全 性 肾 小 管 酸 中 毒 
表现 。 高 尿 钙 症 、 尿 pH 增加 及 扩张 的 集合 管内 长 期 尿 波 
小 留 等 是 结石 形成 的 可 能 原因 。 结 石 主要 位 于 笑 质 内 或 外 
体 部 ,分 布 广泛 , 常 为 磷酸 盐 结 右 , 少 部 分 为 草酸 钙 绪 石 。 
厌 钙 排泄 增多 常 导 致 继 发 性 忠 状 旁 腺 功能 亢进 。 约 25% 
的 海绵 最 患者 有 偏 身 肥 大 。 








【诊断 】 了 

主要 依赖 影像 学 检查 。X 线 腹部 平 片 可 见 多 发 性 小 结 
在 或 瞄 服 区 钙化 ; 毅 脉 肾 击 造影 可 见 授 质 明 显 增 大 ,多 数 黎 
秀和 扩张 的 小 管 与 最 单位 相通 ,造影 剂 充 碍 小 瑟 肿 见 " 和 
球 * 样 …“ 王 笔尖 "* 伴 或 " 衔 葡 冲 " 伴 .可 价 涂 该 病 ，B 超 CT 









检查 对 诊断 无 太 大 帮助 ,但 有 助 于 鉴别 肾 结核 肾 乳 头 坏 
死 . 肾 闹 屯 室 .肿瘤 和 多 变 肯 病 等 。 





以 对 证 处 理 为 主 。 无 症状 或 无 并 发 证 者 一 般 无 须 治 
疗 ,但 需 每 年 复查 尿 钙 和 屎 细菌 培养 。 多 人 饮水 增加 屎 量 : 以 
防止 或 减少 结石 形成 。 肾 小 管 性 酸 中 毒 属 工 型 , 需 订 慎 应 
用 碳酸 氨 盐 , 因 尿 pH 值 增高 易 促进 磷酸 盐 结 石 形成 。 若 
结石 一 旦 形成 , 则 进行 排 石 治疗 。 出 现 尿 路 感染 时 , 需 选 择 
适当 的 抗菌 药物 积极 控制 。 对 于 反复 尿 路 感染 者 ,尤其 是 
女性 ,一 般 主张 小 剂量 抗菌 药物 抑 菌 治疗 。 对 单 侧 痛 脏 长 
期 出 血 或 感染 不 能 控制 , 肾 结石 严重 时 ,可 慎重 考虑 部 分 或 
单 侧 肾 切 除 。 











【预后 】 
预后 大 多 良好 。 约 10% 忠 者 因 反 复 尿 路 结石 . 尿 路 感 


第 六 节 ” 肾 发 育 不 良 


好 发 育 不 良 (renal dysplasia) 是 肾脏 未 能 进行 正常 生 
长 发 育 的 先天 性 疾 趾 ,大 多 呈 散 发 性 ,少数 有 家 族 性 倾向 。 
病变 程度 取决 于 肾脏 受累 范围 和 存在 障碍 的 肾 及 生长 分 化 
阶段 。 


【病因 与 病理 】 

发 病 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 与 肾脏 在 生长 发 育 的 某 阶段 
受到 外 界 各 种 理化 及 毒物 因素 影响 所 致 。 病 理 上 的 重要 特 
征 是 发 现 原始 肾 小 管 , 并 被 不 同 分 化 阶段 的 肾 实质 组 织 
绕 , 涌 小 管 上 皮 细 胞 旦 立方 形 或 柱状 ,有 时 呈 纤 毛 状 ,处 于 
未 分 化 成 熟 状态 。 可 发 现 原始 的 或 胎儿 型 肾 小 球 、 肾 小 
管 , 旦 软骨 样 化 生 。 到 肿 起 源 于 集合 管 ,也 可 起 源 于 肾 小 
球 , 大 小 及 形态 变异 很 大 ,有 时 可 缺 如 。 最 胜 大 小 取决 于 
受累 的 生长 发 育 阶 段 。 部 分 肾 发 育 不 良 病 变 呈 局 灶 性 
分 布 。 


【临床 表现 】 

该 病 临床 表现 不 一 ,取决 于 肾脏 受累 程度 。 完 全 性 肾 
发 育 不 良 . 双 侧 肾脏 受累 者 常 在 新 生 儿 期 死亡 。 单 侧 坚 及 
可 无 症状 , 仅 在 以 后 被 偶然 查 出 。 患 肾 常 有 肾脏 异 位 如 位 
- 答 腑 等 。 对 侧 健 肾 易 发 生 肾 雷 积 水 、 肾 结 右 和 屎 路 感染 
部 分 肾 发 育 不 良 者 可 无 症状 , 偶 有 巨大 输尿管 .巨大 询 
:其 他 血管 发 育 异 常 。 
















【治疗 】 
万 特殊 方法 。 


对 症 处 理 包括 控制 感染 .治疗 肾 结 石 及 
村 糙 峰 蝎 的 处 理 等 。 





一 第 十 六 章 “肾脏 要 肿 性 疾病 
第 七 节 其 他 骨 圳 肿 性 病变 


一 、 结 节 性 硬化 综合 征 


结 节 性 硬化 综合 征 (tuberous sclerosis complex, TSC) 
又 名 Bournerville 病 , 目前 认为 是 一 种 斑 痣 性 错 构 瘤 病 
(phakomatosis) ,表现 为 除 周围 神经 ,骨骼 肌 、 脑 疹 膜 及 松 
果 体 以 外 的 许多 器 官 出 现 错 构 瘤 (hamartoma) 的 综合 征 . Wa li 
呈 常 染色 体 显 性 遗传 ,基因 突变 率 很 高 ,影响 多 个 器 官 的 细 | | 
胞 移行 和 分 化 。 其 基因 频率 应 在 1/6000 以 上 。 

现在 认为 其 基因 表达 的 易 变 性 、 局 限 性 和 损害 的 多 发 
性 可 用 “二 次 打击 ”理论 解释 。 第 一 次 "打击 ”是 生殖 细胞 突 
变 ,随后 出 现 新 突变 或 另 一 条 染色 体 上 的 突变 形成 第 二 次 
“打击 ”。 迄 今 为 止 发 现 TSC 存在 两 个 相关 位 点 ,TSC1 位 
于 9q34,TSC2 位 于 16p13 ,两 者 均 已 被 克隆 ,其 蛋白 产物 分 
别 是 hamartin 和 tubertin。75%% 的 TSC 由 TSC2 突变 所 
致 。TSC2 和 PKD1 基因 位 点 邻近 ,同时 突变 会 引起 
ADPKD 和 TSC, 约 占 2% 的 TSC 患者 。 

该 病 以 皮脂 腺 瘤 . 智 能 低下 及 癫 痛 为 三 大 主要 表现 。 
50 兴 患者 出 现 肾 胜 血 管 肌 脂 瘤 , 肾 诈 肿 的 发 生 率 约 30%， 
其 他 肾脏 损害 表现 形式 还 有 大 嗜 酸 性 粒 细 胞 瘤 、 肾 细胞 癌 
等 。 约 25% 患 者 出 现 肾脏 恶性 肿瘤 。 本 病 的 肾脏 到 肿 常 
发 生 于 双 侧 肾 ,数量 不 等 。 襄 肿 可 发 生 于 肾 单位 各 节 段 . 襄 
内 覆盖 一 层 呈 明显 肥大 增生 的 独特 上 皮 细 胞 . 胞 浆 呈 哮 酸 
性 ,与 近 端 内 小 管 相似 ,并 含 大 量 核 染色 质 。 肾 脏 赛 肿 和 血 
管 贞 腺 瘤 同 时 存在 被 认为 是 结 节 性 硬化 症 的 特征 性 表现 。 

临床 表现 除 皮肤 .中 枢 神 经 系统 及 其 他 脏 器 (如 心 、 肺 、 
血管 等 ) 受 累 表现 外 ,肾脏 表现 主要 为 腰 背 痛 .血尿 .腹膜 后 
出 血 高 血压 及 肾 侣 竭 等 。50 兴 患者 寿命 低 于 20 岁 .肾脏 
损害 因素 在 死因 中 占 第 2 位 ,包括 肾 肿 瘤 的 转移 .腹膜 后 出 
血 和 肾 衰 竭 等。 

治疗 主要 是 对 并 发 症 的 处 理 ,尤其 朗 严 格 控制 血压 。 





二 、Von Hippel-Lindau 综合 征 


Von Hippel-Lindau 综合 征 (VHL) 又 称 家 族 性 视网膜 





生 肿 冯 或 塞 肿 ,如 视网膜 自 管 瘤 、 小 脑 或 血管 细胞 瘤 、 肾 种 
柱 成 血管 细胞 瘤 、 嘲 铬 细胞 况 . 以 及 凡 、 胰 腺 、 附 3 












的 训 有 种。VHL 基因 在 1993 年 被 定位 于 3 号 染色 体 得 辟 项 
端 . 即 3p25-26 区 .属于 肿瘤 损 制 基 国 家 族 , 它 参 与 了 明细 








胞 恶性 变 的 起 始 阶段 。3 个 外 显 于 编码 含 213 个 氨基 酸 的 
VHL 佛 自 (pVHL). 
VHL 的 肾 罕 及 包括 单个 肾 讲 用 .血管 府 、 腺 净 、 显 性 惨 


IN 


2289 











第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


上 了 腺 样 瘤 等 .肾脏 变 肿 壁 办 盖 扇 
局 灶 性 结 节 样 增生 ， 

临床 上 主要 包括 神经 系统 及 其 他 脏 器 受累 表现 ,如 头 
痛 、 眼 球 震 辣 、 共 济 失调 、 颅 内 高 压 .眼底 变化 等 。 临 床 调查 
中 有 76% 的 VHL 患者 有 肾 性 肿 , 常 为 多 发 ,大 多 无 症状 或 
临床 表现 轻微 。25%% 患 者 有 肾 肿 瘤 , 且 半 数 出 现 转移 ;同时 
也 是 VHL 患者 的 主要 死因 。 

治疗 主要 是 对 症 处 理 。 肿 瘤 (特别 是 恶性 肿瘤) 的 早期 
诊断 很 重要 ,以 便于 尽早 手术 切除 ,提高 生存 率 。 


参考 文献 
1. Wilson PD. Polycystic kidney disease, N Engl ] Med.2004. 
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平 或 立方 状 上 皮 细 胞 . 呈 














第 十 七 章 


肾脏 肿瘤 分 为 良性 肿瘤 和 恶性 肿瘤 ,其 中 恶性 肿瘤 占 
绝 大 多 数 , 达 90 光 以上。 肾脏 恶性 肿瘤 主要 有 肾 细 胞 癌 、 
肾 和 击 阁 、\ 肾 母 细胞 痛 、 痛 脏 肉 瘤 和 肾 转移 肿瘤 等 ,其 中 成 人 
以 肾 细 胞 瘤 最 多 见 . 小 儿 则 以 肾 母 细胞 瘤 多 见 。 肾 脏 良 性 
种 瘤 (不 包括 肾脏 壮 性 疾病 ) 主 要 有 肾 血 管 平滑肌 脂肪 交 
沫 时 琶 细胞 交 、 肾 腺 瘤 、 肾 纤维 瘤 、 脂肪 瘤 和 背 球 旁 细胞 








一 、 肾 脏 悉 性 肿 癌 


(一 ) 肾 细 胞 癌 (renal cell carcinoma, RCC) 为 泌尿 生 
Ss 位 恶性 肿 纹 .和 仅 次 于 膀 / J 吉成 人 恶性 肿瘤 的 
2% ,下 将 脏 肿 将 的 85 儿 。 男 女 患 者 比例 约 为 2 一 3 : 1, 城 
2 于 农村 地 区 均 可 见 发 病 . 这 
: 79 岁 ， 肾 美的 [发病 与 鹃 烟 , 肥 胖 .高 
RE 此 外 部 分 患者 与 遗传 有 关 ， 
时 逢 忻 数 的 2% 一 4 多 。 

据 病 理 组 
表明 细 























性 细胞 交 、 .大 下 1 管 
个 业 型 (2004 年 WHO 必 细 了 
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旨 脏 肿瘤 


邹 建 洲 “ 丁 小 强 


病理 分 类 标准 )。 其 中 以 透明 细胞 癌 、 乳 头 状 癌 和 嫌 色 细胞 
癌 最 多 见 , 占 肾 细 胞 癌 总 数 900% 以 上 

早期 肾 细 胞 癌 多 无 明显 的 临床 症状 , 常 在 体检 时 发 现 。 
常见 症状 为 血尿 、, 腰 阁 和 腹部 肿块 . 称 为 “ 肾 瘤 三 联 征 ”, 临 床 
出 现 率 不 足 15 站 。 肾 细胞 癌 的 血尿 多 为 间 欧 性 ,无 痛 性 肉 
腿 血 尿 ,但 也 可 表现 为 镜 下 血尿 。 肉 腿 血 尿 表明 肿瘤 已 突破 
晴 址 肾 半 集合 系统 。 腰 痛 多 表现 为 鳄 冯 或 隐痛 , 系 肿瘤 帅 大 
奈 拉 肾 包 膜 所 致 ,如 血块 通过 输尿管 时 亦 可 引起 肾 绞 痛 。 

除 上 述 症状 外 , 肾 细胞 癌 尚 可 出 现 全 身 表现 .如 高 血 
讨 , 贫 血 、 红 细胞 增多 症 、 体 重 减 经, 恶 病 质 ,发 热 , 肝 功 能 异 

人 帮 粮 所 沉 增 快 .神经 肌肉 病变 ,淀粉 样 变 

她 症 凝血 机 制 异常 等 ,多 为 癌 细 胞 分 泌 一 些 激素 或 
激素 样 物质 而 引起 , 称 为 副 瘤 综合 征 . 发 生 率 约 为 
10% ~40%。 

本 病 可 向 邻近 的 肾 包 膜 、 脂 肪 组 织 、 淋 巴结 、 好 静脉 、 下 
监 静 脉 和 同 侧 肾 上 腺 侵袭 ， pe 见 转 
移 部 位 有 肺 ` 纵 隔 , 肯 、 肝 .肾上腺 皮肤. 中枢 神经 系统 等 ， 































约 1 和 4 病例 就 医 时 即 已 发 生 转 移 。 
肾 瘤 临床 表现 多 变 , 依 临床 ne 借助 于 
B 型 超声 .CT 或 们 上 共振 等 影像 学 检查 有 助 于 诊断 ,确诊 则 






一 下 确诊 中 Wm 胞 癌 - 则 需 进 行 种 交 分 


期 评 佑 .其 分 期 标准 见 表 19-17-1 





第 十 七 章 肾脏 肿瘤 
表 19-17-1 肾 细 胞 癌 的 TNM 分 期 
































分 期 标 准 
原 发 肿瘤 (T) 
TX 原 发 肿瘤 无 法 评估 
Ts 无 原 发 肿瘤 的 证 据 
Ti 肿瘤 局 限于 肾脏 ,最 大 径 才 7cem 
Tia 肿瘤 最 大 径 志 dem 
Tib 4cm 过 肿瘤 最 大 和 丛生 7cm ee 
Ts 肿瘤 局 限于 肾脏 ,最 大 径 二 7cm 8101 
a 7cm<< 肿 瘤 最 大 径 委 10cm | 
Tb 肿 冯 局 限于 捅 脏 , 最 大 径 之 10cm 
天 肿瘤 侵 及 肾 静 脉 或 除 同 侧 肾 上 腺 外 的 肾 周围 组 织 ,但 未 超过 肾 周围 筋 腊 
Ts 肿瘤 侵 及 肾 静 脉 或 侵 及 肾 稻 脉 分 支 的 肾 段 静脉 ( 含 肌 层 的 静脉 ) 或 侵犯 肾 周 围 脂肪 和 (或 ) 肾 罕 脂肪 
〈 肾 坦 旁 脂 肪 ) ,但 是 未 超过 肾 周围 筋 膜 
T;b 肿瘤 侵 及 横 甩 膜 下 的 下 腔 静 脉 
Tsc 肿瘤 侵 及 横 甩 膜 上 的 下 腔 静 态 或 侵 及 下 腔 静 脉 壁 
全 肿瘤 侵 透 肾 周 筋 膜 ,包括 侵 及 邻近 肿瘤 的 同 侧 肾 上 腺 
区 域 淋 巴结 (N) 
NX 区 域 淋 巴结 无 法 评估 
N, 没有 区 域 淋 巴结 转移 
Ni 单个 区 域 淋巴 结 转移 
Ns 一 个 以 上 的 区 域 淋 巴结 转移 
远 处 转移 (M) 
MX 远 处 转移 无 法 评估 
M, 无 远 处 转移 
M, 有 过 处 转移 
分 期 
I 期 TisNo .Ms 
了 其 Ti, Ns, Mo 
了 期 人 Ti 或 TT;,Ni ,Mo 
T,No 或 Ni,M, 
到 期 To 任何 NM 
任何 工 ,任何 N,M 
外 科 手 术 法 ,对 于 有 治疗 而 血 和 乳酸 脱氧 酶 升 高 .血红 焉 和 白 降低 、 血 钙 升 高 患者 的 预后 






根治 术 后 的 3 年 生存 康 可 达 
者 5 年 生存 率 


指 征 的 患者 应 进 1 瘤 大 小 .部 位 、 分 期 则 显著 恶化 。 早 期 局 限 性 
以 及 辟 功 能 情况 决定 手术 方式 。 多 进行 肾 癌 根治 术 , 但 对 ”60%~~ 90%, 而 未 能 手术 切除 的 肾 靖 
于 冯 侧 肾 或 狐 独 肾 肾 细胞 癌 , 可 仅 切 除 肿瘤 而 保留 肾 实 质 : <2%。 

对 二 转移 性 性 瘙 ,目前 多 采用 干扰 来 联合 分 于 站 向 药物 进 (二 ) 肾 盏 瘤 (renal pelvic carcinoma) ”相对 人 少见, 约 


















行 渗 疗 。 单 纯化 疗 药物 因 疗效 差 ,多 不 推荐 单独 使 用 ;放疗 。”” 占 人 部 泌尿 系统 肿瘤 的 1%. 尿 路 上 皮 肿 注 的 35%, 肾脏 肿 
也 仅 用 作 缓 解 转 移 性 浓 辣 的 疼痛 改善 其 生存 质量 。 瘤 的 7 览 一 8 中 。 多 发 于 50 一 70 岁 . 男 性 为 女性 的 3 倍 。 






种 族 3 有 关外 .超重 要 此 
索 还 有 接 仍 竹 香 烃 蛟 、 民 划 由 





肾 细 胞 将 的 预后 与 肿瘤 的 病理 分 期 和 组 织 


学 分 级 . 患 病 内 不 明 . 除 了 与 年 龄 性 兄 
者 的 行为 状态 评分 ,症状 . 孚 瘤 中 是 耕 有 组 织 坏 7 


危险 因素 为 吸烟 ,其 他 危 F 
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用 镇 痛 药 物 和 饮 咖 啡 .应 用 环 磷 酰胺 .反复 发 作 的 肾 备 肾 
炎 、 肾 结石 等 。 

肾 孟 癌 病 理 上 以 移行 细胞 癌 为 主 , 占 90% 以 上 ,其 次 
为 鳞 状 细胞 癌 , 腺 癌 少 见 , 而 罕见 的 还 有 肾 据 质 癌 、 肾 于 未 
分 化 冶 和 肾 备 瘤 肉 瘤 。 

血尿 是 肯 理 瘤 的 最 常见 表现 ,临床 上 近 3/4 的 病例 以 
间 区 性 无 痛 性 肉眼 血尿 就 诊 。 如 血块 堵塞 输尿管 可 引起 
肾 绞 痛 。 上 晚期 患者 可 出 现 体重 减轻 .厌食 和 骨 痛 等 症状 。 
多 数 病例 是 在 体检 时 无 特殊 体征 而 被 发 现 。 

静脉 肾 重 造影 是 诊断 肾 直 瘤 的 最 常用 方法 ,75% 一 

00 兴 的 病例 可 表现 异常 ,最 常见 的 表现 为 肾 再 内 的 充 盆 缺 
损 , 有 时 可 发 现 肾 重 积 水 或 患 肾 不 显影 。 如 静脉 肾 竺 造影 
显示 不 佳 ,可 行 逆 行 肾 重 造 影 检 查 。B 型 超声 .CT 及 磁 共 
派 检查 对 坚 重 肿瘤 的 诊断 及 分 期 具有 重要 价值 , 尿 液 细胞 
学 检查 有 助 于 确诊 。 

肾 重 癌 一 经 诊断 即 应 积极 治疗 ,可 行 肾 输 尿 管 全 长 加 
路 胱 袖 状 切除 ,或 称 半 尿 路 切除 。 外 科 治 疗 对 于 晚期 虹 孟 
肿瘤 疗效 不 佳 。 有 转移 者 可 行 放疗 或 全 身 化 疗 ， 但 疗效 
不 佳 。 

肾 盏 癌 的 预后 与 肿瘤 的 分 期 及 分 级 有 关 , 如 Tis 期 ( 原 
位 部 ) 患 者 术 后 5 年 生存 率 可 达 75%% ,而 工 ;期 (肿瘤 侵犯 邻 








近 器 官 , 或 穿 表皮 组 织 进 入 肾 周 脂肪 ) 的 术 后 5 年 生存 率 不 
足 27%。 


(三 ) 肾 母 细胞 瘤 (nephroblastoma) ”又 称 籽 混合 癌 、 
肾 胚 胎 瘤 或 Wilms 瘤 。 占 辫 脏 肿瘤 的 35%~-6% ,是 小 儿 沁 
原 系 最 常见 的 恶性 肿瘤 , 占 小 儿 所 有 实体 肿瘤 的 8% ,5 岁 
以 下 儿童 中 占 刻 尿 生 殖 系 恶 性 肿瘤 的 80%。 发 病 高 峰 为 
3 一 并 岁 ,新 生 儿 和 成 人 少见 ,男女 发 病 相 似 。 

肾 怀 细胞 瘤 发 病原 因 未 明 , 未 分 化 形成 小 管 和 小 球 的 
后 峭 胚 芽 异 常 增生 、 肾 母 细 胞 瘤 增 生 复 合体 形成 .肿瘤 抑制 
基因 WTl 和 WIT2 缺失 可 能 与 肿瘤 的 发 生 有 关 。 

约 12 细 一 15 兴 的 肾 母 细胞 瘤 患 者 合并 有 其 他 先天 性 
暗 形 ,如 虹 噶 痪 如 、 偏 身 肥 大 、 记 尿 生 殖 系 哮 形 和 Bekwith 
Wiedemann 综合 征 等 。 临 床上 多 数 病例 因 无 意 中 发 现 腹 
部 肿 据 而 诊断 ,部 分 患 儿 可 有 用 腿 痛 、 腹 痛 及 恶心 .呕吐 和 和 
食欲 缺乏 等 消化 道 症 状 。 约 20 儿 的 病例 出 现 血尿 . 常 为 无 
痛 性 、 问 是 性 全 程 肉眼 血尿 ,部 分 病例 可 伴 有 高 血 压 及 不 同 
程度 的 发 热 ， 闻 脉 屎 路 造影 .B 型 超声 .CT 或 伐 共 



















像 学 从 查 有 助 于 诊断 及 了 解 疾 病 的 扩散 情况 ,确诊 有 赖 于 
病理 学 


肾 怀 细胞 瘤 常 采用 手术 、 放 疗 和 化 疗 的 综合 治疗 方案 。 
沪 病 放疗 钱 感 开 、 焉 和 开 期 的 种 冶 应 行 辅助 性 政 射 治 
并- 调 化 疗 对 控制 局 部 复发 和 转移 有 重要 作用 .常用 药物 
有 放 线 前 素 以 长 存 新 成 和 阿 短 索 。 晶 前 经 治疗 ,工期 和 开 
期 良好 组 绍 类 型 的 肾 母 细胞 交 患 者 4 年 生存 率 已 达 9 多 
以 上 - 
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二 、 肾 脏 良性 肿瘤 


(一 ) 肾 血 管 平滑 肌 脂 肪 瘤 (angiomyolipoma) 又 称 
错 构 瘤 , 是 一 种 良性 肿瘤 。 该 病 可 以 是 单独 疾病 ,也 可 是 结 
节 性 硬化 的 一 种 表现 。 国 外 报道 50%% 的 错 构 瘤 患 者 存在 
结 节 性 硬化 ,有 家 族 发 病 倾向 ,并 伴 有 大 脑 发 育 不 良 \ 关 痢 
和 面 类 部 皮脂 腺 瘤 。 我 国 错 构 瘤 合 并 结 节 性 硬化 相对 少 
见 。 此 外 ,该 病 也 可 发 生 在 脑 .有 眼 \ 心 . 肺 \ 骨 等 器 官 , 常 被 误 
诊 为 转移 病灶 。 

者 构 瘤 多 见于 女性 , 占 80 吧 , 常 于 40 岁 后 发 病 。 病 灶 
可 时 双 肾 .多 发 。 通 常 有 结 节 性 硬化 者 发 病 年 龄 相对 较 小 ， 
病灶 多 旦 双 侧 、 体 积 也 较 小 ;不 合并 结 节 硬 化 者 发 病 年 龄 相 
对 较 大 ,多 呈 单 侧 , 病 灶 体 积 相对 较 大 。 临 床上 多 数 病例 是 
体检 时 偶然 发 现 ,症状 不 明显 。 如 肿瘤 体积 较 大 , 亦 可 压迫 
周围 脏 吕 引起 腰 阁 及 消化 道 症状 。 如 突 发 腰痛 或 腹痛 发 
作 , 应 警惕 肿瘤 破裂 出 血 , 此 时 可 出 现 腹 内 大 出 血 和 休克 ， 
需 紧 急 处 理 ,包括 手术 切除 或 介 人 性 肾 动脉 栓塞 ,多 见于 肿 
瘤 体 积 过 大 者 。 | 

错 构 瘤 的 诊断 一 般 不 困难 ,借助 B 型 超声 .CT 或 磁 共 
振 等 影像 学 检查 技术 多 能 明确 。 治 疗 上 通常 认为 体积 较 小 
(<4cm) 者 无 须 治疗 ;体积 较 大 者 (之 4cm) 应 定期 随访 ,如 
体积 有 增 大 趋势 则 考虑 处 理 , 包 括 手术 局 部 切除 或 介 人 性 
动脉 栓塞 等 。 此 外 ,如 肿瘤 引起 的 症状 较 重 ,或 印 交 有 出 血 
或 破裂 ,应 进行 手术 或 介入 性 动脉 栓塞 治疗 。 

(二 ) 肾 哮 酸 细胞 瘤 (renal oncocytoma) ”临床 相对 少 
见 , 占 肾 胜 肿瘤 的 3 中 一 5 站 。 目 前 认为 是 一 种 良性 肿瘤 。 
肿瘤 特点 是 大 的 嗜 酸 细胞 , 胞 浆 有 颗粒 ,细胞 核 分 化 良好 并 
均匀 抑制 ,罕见 细胞 分 裂 相 。 目 前 多 认为 其 来 源 于 远 昌 小 
管 ,特别 是 与 集合 管 相连 处 细胞 。 需 注意 的 是 ,该 病 应 与 叶 
酸 细 胞 性 肾 细胞 癌 鉴 别 ,一 般 嗜 酸 细胞 瘤 仅 限 于 高 度 分 化 
的 嗜 伊 红 颗粒 细胞 肿瘤 。 

病理 形态 上 该 病 多 表现 为 浅 棕色 , 圆 形 ,边界 清晰 .有 
包 膜 ,中 央 有 致密 纤维 带 , 卫 星 状 向 外 伸展 。 临 床上 多 为 单 
发 ,少数 可 为 双 侧 病变 ,有 家 族 性 发 病 倾向 。 

也 型 超声 .CT 等 影像 学 检查 有 助 于 该 病 诊 断 , 但 确诊 
仍 依赖 于 病理 学 检查 。 处 理 多 采用 手术 治疗 。 一 般 如 为 单 
便 病变 ,对 侧 肾 功能 又 较 好 者 建议 行 根 治 性 肾 切 除 , 但 如 为 
年 轻 人 肿瘤 直 径 一 4cm 目 位 于 肾 的 一 极 , 也 可 考虑 部 分 肾 
切除 术 。 对 于 高 龄 体 误 有 手术 危险 患者 则 以 随访 观察 
为 主 ， 

(三 ) 肾 腺 瘤 (renal adenoma) 为 良性 肿瘤 。 肿 痛 病 
亚 特 征 为 出 嘲 酸 性 粒 细胞 或 蜀 磊 性 粒 细 胸 组 成 :细胞 核 大 
小 一 笋 ,细胞 排列 整 章 。 如 肿瘤 内 有 透明 细胞 、 核 分 阐 象 、 
多 出 性 核 ,细胞 分 层 ` 坏 多 等 现象 , 则 应 考虑 为 肾 细胞 交 

痢 床 上 上 多数 无 症状 ,于 体检 中 发 现 。 因 影像 学 技术 等 
签 碍 手段 难以 与 性 细胞 癌 鉴 别 , 临 床上 多 积极 手术 探查 , 术 























中 行 病理 检查 以 确诊 。 

(四 ) 肾 脂 肪 瘤 (renal lipoma) ”罕见 ,多 见于 中 年 女 
性 。 起源 于 脂肪 细胞 ,可 发 生 在 肾 实质 和 肾 包 膜 。 临 床上 
多 无 症状 ,少数 可 出 现 血 尿 。 采 用 B 型 超声 .CT 等 影像 学 
检查 多 可 确诊 。 常 无 须 处 理 , 对 于 体积 较 大 且 有 症状 者 也 
可 手术 治疗 。 

(五 ) 肾 纤 维 瘤 (renal fibroma) ”少见 ,可 发 生 于 肾 实 
质 . 肾 周 组 织 及 肾 包 膜 。 其 中 黎 质 纤维 瘤 多 见于 女性 ,可 出 
现 血尿 。 多 数 纤维 瘤 无 症状 , 常 在 体检 时 偶然 发 现 。 位 于 
肾 周 组 织 的 纤维 瘤 有 时 与 腹膜 后 纤维 肉瘤 较 难 鉴别 ,临床 
应 注意 。 该 病 为 良性 疾病 ,多 数 无 须 特 殊 处 理 , 但 是 临床 上 
难以 与 恶性 肿瘤 鉴别 ,肿瘤 体积 较 大 并 引起 较 重 症状 时 可 
考虑 行 手术 治疗 。 

(六 ) 肾 球 旁 细胞 瘤 (renal juxtaglomerular cell tumor) 
又 称 肾 素 瘤 、 血 管 外 皮 细 胞 痛 。 为 分 泌 肾 崇 的 良性 肿瘤 。 
多 见于 年 轻 人 ,尤其 好 发 于 女性 。 临 床 常 表现 为 高 血压 、 高 
将 素 血 症 ,高 醛 国 酮 血 症 和 低 血 钟 。 溪 与 原 发 性 醛固酮 增 






第 十 八 章 “妊娠 与 肾脏 疾病 
多 症 、 肾 动脉 狭 鹤 等 疾病 鉴别 , 血 肾 素 水 平 增高 有 助 于 
鉴别 。 

肾 素 瘤 一 般 体 积 较 小 ,多 二 2cm, 可 采用 手术 治疗 , 疗 
效 较 好 。 
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第 十 八 章 ”妊娠 与 肾脏 疾病 


一 、 姓 婚期 肾脏 结构 与 
生理 功能 变化 


(一 ) 形态 和 结构 变化 ”由 于 妊娠 期 肾 血 流 旺 增加 利 
肾 闻 质 间 际 增 加 , 肾 胜 区 径 可 增加 lem 左右 .产后 6 个 月 
逐渐 恢复 正 媳 娠 期 峭 脏 体积 和 重量 的 增加 是 由 于 肾 
广内 水 分 增加 所 致 。 显 微 镜 下 可 见 肾 胜 血 答 和 问 质 容积 增 
各 , 痛 小 球体 积 增 大 ,但 肾脏 组 织 结构 并 无 变化 。 从 妊娠 3 
个 月 开始 , 肾 功 、 肾 志和 输尿管 就 可 发 生 护 张 , 肖 盆 人 口 以 
上 部 位 扩张 更 为 明显 ,扩张 可 持续 至 分 娩 后 12 周 ,其 发 生 
原因 认为 与 输尿管 受到 机 械 性 压迫 以 及 内 分 泌 激素 改变 等 
有 关 。 早 期 肉 激 素 和 黄体 病 水 平 升 高 .引起 尿 路 平滑 肌 松 
弛 ,晚期 由 于 增 大 的 子宫 在 骨盆 人 入口 处 压 连 输尿管 引起 输 
尿 管 部 分 阻塞 。 由 于 增 大 的 子宫 右倾 ,所 以 右 侧 扩张 绞 左 
侧 更 为 明显 。 和 给 藉 管 扩张 和 和 屎 注 留 易 致 使 奸 媒 期 无 症状 凋 
屎 , 亦 为 肾 坦 尼 炎 易于 复发 的 点 内 。 
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钨 晓 荣 丁 小 强 ” 亡 履 坦 


(二 ) 生理 功能 变化 

1. 肾 血 流量 及 肾 小 球 滤 过 率 改 变 妊娠 早期 晴 血 浆 
流量 就 已 开始 增加 ,其 增加 来 源 于 肾 血 管 扩张 引起 的 党 
脏 血 管 阻 力 下 隆 和 心 排 血 基 的 增加 , 尤 以 前 者 更 为 重 
要 。 妊 娠 引起 肾 血 管 扩张 的 机 制 尚未 明确 .可 能 与 娃 垦 
期 PGE, 和 PGI: 合成 增加 、 催 乳 素 分 泌 增 加 等 因素 
有 关 。 

辟 小 球 滤 过 率 (GEFR) 在 奸 娠 第 土 周 时 如 明显 升 高 
11 周 达到 高 峰 寺 到 36 周 , 之 后 又 下 降 约 2028 ,产后 3 
个 月 恢复 到 妊娠 前 水 平 。 由 于 GFR 增加 ,血尿 索 氮 利 届 本 
水 平 降低 。 

2. 妊娠 期 尿 蛋白 改变 “妊娠 期 可 发 生生 理性 蛋 髓 屎 、 
这 主要 与 肾 小 球 毛 细 血 管 通 透 性 和 肾 血 流 站 由. 捍 期 疹 
柱 前 丁 使 下 腔 静 脉 受 压 . 增 大 的 子宫 上庄 违 痛 尊 肪 导 敏 只 诅 
脉 压 升 高 有 关 . 取 左 侧 卧 位 往往 可 使 尿 重 自 减 少 。 奸 娠 妇 
女 每 日 排 浊 尿 绰 电 如 在 250 一 300mg, 如 增加 超过 500mg d 
应 考虑 病理 性 。 






























第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 
. 肾 小 管 功能 改变 


(1) 酸 碱 平 衡 :孕妇 常 有 轻 度 呼 骸 性 碱 中 毒 ,妊娠 期 肾 
小 管 重 吸 收 碳酸 氢 盐 减少 ,血浆 碳酸 氢 钠 约 20~24mmol/ 
,足以 代 偿 呼吸 性 碱 中 毒 以 维持 酸 碱 平衡 ,但 当 孕 妇 突 然 
发 生 先 兆 子 靖 、 糖 尿 病 酮 症 或 急性 肾 衰 竭 等 情况 时 ,更 容易 
出 现 严重 代谢 性 酸 中 毒 。 
(2) 捅 性 糖尿 和 氨基 酸 屎 :糖尿 发 生 率 约 为 5%% 一 
40 兴 ,但 血糖 及 糖 耐 量 试验 正常 。 尿 糖 排出 高 峰 在 妊娠 
| 8 一 11 周 , 分 娩 后 1 周 尿 糖 逐渐 恢复 正常 。 妊 娠 时 常 出 现 
糖尿 是 由 于 GFR 增加 致使 葡萄 糖 丰 过 负荷 增加 超过 小 管 
对 葡 欧 糖 的 重 吸 收 能 力 , 或 肾 糖 阀 降低. 血 容量 增加 抑制 近 
曲 小 管 对 葡 欧 糖 的 重 吸 收 等 有 关 。 由 于 肾 小 管 重 吸收 减少 
也 常会 出 现 氮 基 酸 尿 ,一 般 为 轻 度 和 氨基酸 尿 ,氨基 酸 排泄 过 
多 会 导致 营养 不 良 。 

4 血压 变化 ”妊娠 期 常 出 现 生理 性 低 血 压 。 血 压 在 
妊娠 早期 即 开始 下 降 , 至 16 一 22 周 达 高 峰 , 比 孕前 平均 降 
低 10 一 15mmHg, 妊 娠 后 期 血压 逐渐 上 升 ,但 仍 低 于 孕前 
水 平 ,直至 分 娩 后 1 周 又 恢复 至 孕前 水 平 。 妊 娠 中 期 舒张 
压 在 10kPa(75mmHg), 妊娠 后 期 舒张 压 超过 11. 3kPa 
(85mmHg) , 均 被 认为 是 正常 血压 上 限 。 由 于 妊娠 期 生理 
性 低 血 压 , 高 血压 患者 在 妊娠 期 血压 较 非 妊娠 期 低 。 娃 媒 
期 生理 性 tt! 压 的 原因 主要 是 周转 血管 阻力 下 降 ,其 原因 
ap ) 子 宫 胎 盘 血 流 增 加 30 一 40 倍 , 血 管 阻 力 降 低 , 其 
电 锅 官 ( 籽 脏 和 到 肤 ) 亦 有 广泛 的 血管 扩张 ;@ 雌 激 索 .黄体 
Cs 含量 增加 . 均 使 血管 扩张 ;@ 孚 期 血管 台 AT 
下 受 体 减 少 ,尽管 此 时 血 中 AT- 开 含 基 增加 .血管 壁 对 AT 
了 的 敏感 性 仍 明 显 下 降 。 


二 、 妊 九 与 原 有 肾脏 疾病 
的 相互 影响 




















慢性 痊 脏 病 的 女性 患者 奸 娠 有 两 方面 的 问题 ;一 是 本 
秧 的 肾脏 病 是 否 会 加 重 ,包括 高 血 讨 、 售 白 尿 和 肾 功 能 的 亚 
化 ;二 是 妊娠 对 肥 儿 的 影响 ,如 流产 , 宫 内 胎儿 发 育 延 缓 、 早 
产 和 图 产 期 曼 儿 病死 浴 是 否 会 增 商 。 

(一 ) 妊娠 对 原 有 肾脏 疾病 的 影响 
病 的 折 然 病程 .对 虚 有 肾 ij 产 生 很 肾脏 疾病 
是 者 应 型 ,程度 和 肾 功 能 状态 决定 是 否 应 绝育 
或 人 工 流 产 。 姓 娠 对 原 有 蜗 脏 疾病 的 影响 主要 取决 于 有 无 
量 血 乓 人 切 能 损害 程度 ,目前 认为 , 血 肌 酝 二 132pmol 工 
及 商 血 压 是 加 出 或 造成 原 有 肾脏 病 发 展 的 两 个 主要 危险 
[Ea 


奸 娠 会 影响 肾脏 





影响 。 









(二 ) 原 有 肾脏 疾病 患者 的 妊娠 问题 

原 发 性 肾 小 球 肾炎 ”全 究 发 更 央 性 肾 小 球 肾 炎 的 
出 与 妊娠 据 后 有 关 。 其 中 微小 病变 型 最 好 . 膜 性 属 
患 准 好 娠 后 鼎 儿 着 后 也 人 由 对 较 好 ,局 灶 匀 眉 合 化 性 肾 小 












球 肾 炎 患 者 妊娠 后 胎儿 的 风险 大 小 与 受孕 后 血压 、 消 功能 
及 尿 蛋 白 其 有关, 膜 增生 性 肾 小 球 肾炎 患者 妊娠 后 胎儿 的 
早期 流产 率 、 围 产 期 死亡 率 及 早产 率 均 较 高 ,一 般 认 为 ,对 
于 肾 功能 正常 的 IgA 肾病 患者 ,怀孕 对 患者 长 期 预后 并 无 
明显 影响 ,但 孕期 若 有 明显 高 血压 或 轻 度 肾 功 能 不 全 者 , 胎 
儿 死亡 率 高 ,有 明显 晴 血 管 损害 者 ,胎儿 存活 机 会 更 小 。 展 
病 综合 征 患者 原则 上 不 宜 妊 娠 , 若 已 怀孕 ， 节 早 中 期 应 及 时 
终止 妊娠 ,晚期 震 定 期 监测 血浆 白 蛋 白 \ 血 压 \ 肾 功能 、24 












小 时 尿 蛋白 定量 等 。 蛋 白 和 钠 盐 摄 人 原则 - 上 不 作 严 格 限 
制 , 可 应 用 中 小 剂量 激素 治疗 ,禁用 免疫 抑制 剂 ， 可 适当 支 


持 疗 法 。 

慢性 肾 小 球 肾炎 患者 允许 妊娠 条 件 为 :四 血压 正常 ; 
回 肾 功 能 正常 ; ;@ 病 情 稳定 ;@ 浓 活检 病理 类 型 属于 于 微小 病 
变 . 早 期 膜 性 肾病 或 轻 度 系 膜 增生 性 肾炎 ， 无 明显 的 小 管 间 
质 病变 和 血管 病变 。 患 者 具备 的 条 件 数目 越 多 ,妊娠 后 母 
成 功 妊娠 的 可 能 性 越 大 。 应 注 意 的 是 即使 上 

述 4 个 条 件 都 具备 , 奸 娠 后 慢 1 性 肾 小 球 展 炎 仍 可 加 重 。 大 

量 蛋 白 尿 、. 未 控制 的 高 血压 、 痛 功能 不 全 者 不 宜 妊娠 。 以 往 
有 慢性 肾炎 的 年 轻 妇女 ,车 希望 怀孕 者 ,最 好 在 孕前 进行 痛 
脏 病 理 和 全 面 检查 (包括 24 小 时 尿 蛋 白 定 量 、 血 压 、 血 肌 
研 、 血 尿素 氮 、 血 尿酸 等 )。 孕 期 如 发 现 有 肾 功能 下 降 , 首 先 
了 无 可 逆 因 素 如 尿 路 感染 、 电解 质 府 乱 、 脱水 等 ,不 
可 逆 的 肾 功 能 下 降 是 终止 妊娠 的 指 征 。 

2. 狼疮 性 肾 小 球 肾炎 “系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 多 见 
于 青 龄 期 妇女 .妊娠 可 诱发 SLE,50%% 以 上 患者 好 委 全 
加 重 , 尤 其 妊娠 前 病情 未 很 好 控制 或 已 有 肾 功 能 损 害 的 吓 
者 ,其 自然 流产 率 及 死胎 的 可 能 性 大 大 增加 。SLE 妊娠 如 
女 尤 其 合并 狼疮 性 肾炎 (LN) 叫 者 易 并 发 先兆 子 痫 。 研 究 
表明 ,相对 于 狼疮 性 肾炎 有 型 和 YV 型 来 诽 ,下 [型 和 区 型 更 易 
发 生 高 血压 和 先兆 子 首 。 

SLE 患者 的 妊娠 问题 除 应 遵循 上 述 慢 性 芭 小 球 痛 炎 
算 上 的 原则 外 , 疯 应 注意 ;OD 虹 娠 前 半生 和 万 狠 疤 活 动 ， 
披 好 2 年 以 上 ;@ 抗 磷脂 抗体 应 阴性 ;@@ 妊 娠 期 及 产 前 应 密 
切 进行 有 关 血 清 学 检查 .病情 有 变化 应 立即 加 强 治疗 ,尽快 
分 娩 ; 印 山 于 产后 有 复发 和 喇 化 倾向 :应 严密 监测 病 全 ,加 
强 随 访 。 有 和 狼疮 活动 着 应 用 或 加 用 避 上 腺 皮质 激素 。 外 
意 的 是 ,狼疮 性 肾炎 患 瑚 母体 的 抗 核 抗体 可 以 通过 及 可 过 
成 新 生 儿 狼疮 综合 征 , 其 特征 为 先 炎 性 心脏 传导 阻 谐 和 
(或 ) 一 过 性 皮肤 损害 。 

妊娠 期 SLE 的 治疗 应 权衡 SLE 活动 度 及 药物 对 母 卫 
不 良 的 影响 ,避免 使 用 引起 胎儿 畸形 的 药物 ,密切 监测 和 在 消 
# 指 你 。 奸 娠 期 SLE 活动 着 , 糖 皮质 激素 用 法 一 般 为 : 旬 
前 已 你 用 者 , 划 期 5~-10mgyjd; 旬 前 515mg 者 , 昔 期 适当 
黔 化 着 ,加 强 治疗 :及 时 终止 奸 娠 。 积 极 降 讨 消 
侈 使 用 环 
无 大 组 临床 验证 .必要 装订 和 























炎 和 让 













阿司匹林 可 以 减少 先兆 子 痢 的 发 生 ,增加 新 生 儿 体重 。 

3. 糖尿 病 肾 病 “糖尿病 无 明显 并 发 症 者 并 非 妊娠 禁 
尽 证 ,但 需 严 格 控制 血糖 。 糖 尿 病 明 病 是 糖尿 病 严重 的 并 
发 症 之 一 , 常 呈 慢性 进展 ,预后 不 良 。 临 床 诊断 为 糖尿 病 
痛 病 者 不 宜 妊娠 ,对 于 伴 有 重度 妊娠 高 血压 综合 征 、 子 
痢 、 酮 证 酸 中 毒 ` 严 重 睹 肾 损 害 、 恶 性 进展 性 增殖 性 视 网 
膜 症 、 动 脉 硬化 性 心脏 病 、 严 重 感染 的 妊娠 患者 应 及 时 终 
止 妊娠 。 

4. 多 囊 凤 ” 常 染色 体 显 性 遗传 型 (成 人 型 ) 多 净 是 病 
程 较 长 ,一 般 至 50 岁 以 后 才 出 现 肾 赛 竟 , 大 多 数 处 于 生育 
年 龄 的 本 病 妇女 ,血压 和 肾 功 能 基本 正常 .妊娠 转 归 良好 ， 
伴 高 血压 的 患者 先兆 子 痛 的 发 生 率 增高 。 多 事情 妊娠 妇女 
发 生 无 症状 性 菌 尿 及 尿 路 感染 的 概率 和 严重 程度 较 高 。 

5. 小 管 间 质 疾病 ”大 部 分 患者 妊娠 预后 情况 与 肾 小 
球 疾病 者 类 似 , 如 患者 无 高 血压 , 肾 功 能 正常 ,一 般 妊 娠 预 
后 良好 。 如 有 商 血 压 和 篆 功 能 不 全 则 预后 不 良 。 

6. 终 末 期 肾 衰竭 (ESRD) 及 维持 性 血液 透析 或 腹膜 透 
析 者 ESRD 患者 受 和 学 机 会 减少 ,但 车 受孕 . 河 增 加 透析 时 
间 。 可 应 用 促 红 素 纠 正 贫血 ,控制 血压 ,为 预防 出 血 需 给 予 
低 剂量 肝 迷 透析。 对 于 透析 方式 的 选择 . 腹 透 与 血 透 无 明 
显 的 差异 。 尽 管 如 此 ,妊娠 期 死胎 .早产 、 奈 体 发 生 高 血压 
危险 性 仍 很 商 , 故 此 类 患者 不 宜 妊 娠 ,并 应 避孕 。 

7. 肾 移 植 ”育龄 期 妇女 肾 移 植 后 随 着 肾 功 能 月 经 
排卵 功能 的 恢复 , 较 易 妊娠 。 肾 移植 妇女 妊娠 时 .自然 流 
\ 商 血压 .先兆 子 首 ` 星 产 和 鹏 儿 发 育 延 缓 的 较 正 
常 妇女 多 。 有 人 提出 肾 移 植 妇女 妊娠 的 条 件 有 :名 活体 供 
崩 移 植 后 至 少 1 年 ,让 体 供 肾 肾 移植 后 至 少 2 年 ,患者 一 般 
健康 状况 良好 ,免疫 抑制 剂 的 应 用 已 处 于 维持 1 也 
肌 栈 过 132. 6pmol/L(L 5mg/db; 罗 无 高 血压 或 有 高 血压 
但 容易 控制 ;名 但 白 尿 阴性 或 微量 ;@ 移 植 情 无 活动 排斥 表 
现 ;名 近期 超声 或 裔 脉 凤 责 造 影 匹 展 蓝 避 蘑 扩张 ;中 淡 尼 松 
维持 用 看 为 1 5mg/d 或 更 少 , 硫 唑 喇叭 维持 用 量 为 2mg 
(kg，d) 或 更 少 ;环抱 索 尽 可 能 不 用 ,如 必须 用 则 剂 坚 应 在 
2~4mg/(kg。d。 妊 媛 期 间 易 并 发 尿 路 细菌 感染 、 阴 道中 
,号 形 虫 感染 、 巨 细胞 病毒 感染 及 疱疹 病 琵 有 




















、 姓 婚 相 关 的 肾脏 疾病 损害 
(pregnancy associated 
renal disease) 





张 积 水 . 旷 胞 得 尿 管 反 流 和 膀胱 、 下 输 屎 管 有 


尿 管 
胎 头 床 迫 敏 永 流 不 畅 及 永 液 中 适 坟 
来 依 全 增多 有 利于 细 聊 繁 销 有 关 ， 






天 的 








及 、 简 区 类 和 其 
香 期 无 谋 状 戎 灰 约 





第 十 八 章 “” 妊娠 与 肾脏 疾病 


30 光 一 40%% 可 发 展 为 急性 肾 笛 肾炎 .因此 对 于 所 有 妊 垦 
妇女 需 定 期 进行 清洁 中 段 尿 培养 .及 时 发 现 并 给 予 恰当 
治疗 。 好 娠 期 抗菌 药物 选择 应 考虑 母体 的 安全 和 对 胎儿 
的 影响 。 

(二 ) 妊娠 期 肾病 综合 征 ”发生 于 茸 期 的 肾病 综合 征 
有 三 种 类 型 :@ 伴 发 于 妊娠 中 毒 症 ,是 妊娠 后 期 肾病 综合 
的 最 常见 原因 。 人 @ 孕 期 发 病 、 产 后 自发 缓解 .未 孕期 间 肾 脏 
正常 .再 次 妊娠 又 复发 . 称 为 周期 性 妊娠 肾病 综合 征 。 其 发 
病 机 制 被 认为 是 肾脏 对 妊娠 产物 包括 胎儿 或 胎盘 释放 的 异 
常 蛋 白 或 其 他 产物 的 反应 所 致 。 患 者 早期 出 现 蛋 白 尿 .多 
无 高 血压 ,用 皮质 激素 治疗 有 效 ,但 在 妊娠 初 3 个 月 内 不 宜 
使 用 。@ 妊 娠 期 合并 膜 性 肾病 ,用 激素 治疗 亦 有 效 。 

(三 ) 妊娠 高 血压 综合 征 (pregnancy induced hypertension 
syndrome) ”妊娠 高 血压 综合 征 ( 简 称 姓 高 征 ) 是 妊娠 期 特 
有 的 疾病 ,发 生 于 妊娠 20 周 以 后 ,临床 表现 为 高 血压 .蛋白 
尿 \ 水 肿 . 严 重 时 出 现 抽 搞 、 卉 迷 , 基 至 母 婴 死亡 ,是 围 产 期 
妇女 和 围 生 儿 和 死亡 的 主要 原因 。 初 产妇 孕妇 年 龄 一 18 岁 
或 二 40 岁 .多 胎 妊 娠 .妊娠 期 高 血压 疾病 及 家 族 史 、 高 血 
压 , 慢 性 肾炎 、 精 尿 病 .营养 不 良 、 低 社会 经 济 状 况 均 是 其 发 
生 的 高 危 因 素 。 

1. 病因 和 发 病 机 制 ”目前 认为 妊 高 征 可 能 发 病 机 制 
主要 有 :四 免疫 机 制 ; 四 子宫 胎盘 缺 血 :四 血管 内 皮 细 胞 受 
损 ;@ 弥 散 性 血管 内 凝血 (DIC);@ 营 养 缺 乏 ; 合 胰岛素 
抵抗 。 

2. 病理 生理 ”基本 病理 生理 变化 为 全 身 小 血管 痒 蛮 ， 











全 身 各 系统 各 脏 帘 ( 脑 、 肾 、 肝 、 心 血管 ,血液 内分泌 
谢 、 子 宫 胎 盘 等 臣 少 。 突 脏 病 理 的 主要 表现 有 : 










光 镜 下 肾 小 球 缺 血 . 内 皮 细 胞 肿胀 、 空 泡 变 性 、 
管 管 腔 至 闭 赛 .又 称 为 " 辟 小 球 毛 细 血 管内 ) 
病 "。 尼 小 球 系 脐 细 胞 也 增生 .严重 时 可 更 壬 栓 、 纤 维 索 尽 
物质 利 泡沫 细胞 : 偶 见 新 月 体形 成 。 免 疫 奖 光 肾 小 球 内 皮 
细胞 有 纤 样 物质 沉积 .有 无 免 疫 球 集 自 沉积 尚 有 第 
论 。 电 镜 下 可 见 毛细 血管 基底 膜 内 皮下 间 院 增 究 .电子 禾 
密 物 绩 粒 状 沉积 .内 皮 细 胞 空 泡 变 和 性。 这 些 政 变 企 分 刀 后 
2 一 4 周 述 速 消退 并 恢复 正常 。 

3. 诊断 与 鉴别 诊断 ”临床 于 主要 表现 为 20 周 以 后 此 
现 高 血压 和 蛋白 碌 、 水 肿 , 可 伴 有 头痛 、 视 物 模糊 上 腹痛 等 抽 
状 . 也 可 发 生 溶血 、 血 小 板 减 少 和 肝 蓄 人 逢 高 . 即 HELLP 综 
合 征 。 妊 黄征 分 为 以 下 五 种 类 型 ; 

(0) 妊娠 期 高 血 太 ;: BP 王 0 90mmHg. 妊娠 其 上 次 
出 现 . 并 于 产后 咏 周 恢复 自 常 : 永 代 特 ( 一 ;是 党 可 伴 有 于 
上 措 部 不适 或 血小板 减少 .产后 方 可 俑 诊 

(2) 于 桨 前 期 : 避 轻 度 :BP 王 10 90mmHg, 第 20 赂 
以 后 上 出现; 尿 借 自 三 300mg 3h 或 (40. 可 特有 工 腹 不 

3 和 人 - :合并 下 绚 症 状 或 体征 之 苯 虞 为 


轨 : a 收缩 乓 
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lI80mmHg 或 千 肾 让 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


110mmHg;b. 尿 人 蛋白 宇 5. 0g/24h;c. 肺 水 肿 ;d. 少 尿 (24 
小 时 尿 量 二 400ml) ;e. 持续 性 头痛 ;f. 上 上 腹部 疼痛 和 (或 ) 
肝 功 能 损害 ;g. 血小板 减少 ;h. 胎儿 宫 内 发 育 迟 组 。 

(3) 子 痛 : 孕 妇 抽 搞 不 能 用 其 他 原因 解释 。 

(4) 人 慢性 高 血压 并 发 子 病 前 期 :高 血压 孕妇 妊娠 20 周 
前 无 尿 蛋白 ,出 现 尿 蛋白 三 300mg/24h; 高 血压 孕妇 20 周 
前 突然 尿 熏 白 增加 , 血压 进一步 升 高 或 血小板 一 100 X 
LoL 

(5) 妊娠 合并 慢性 高 血压 : BP 宇 140/90mmHg, 孕前 
或 孕 20 周 以 前 或 孕 20 周 后 首次 诊断 高 血压 ,并 持续 到 产 
后 12 周 后 。 

4. 治疗 ”关键 在 于 预防 和 及 时 诊断 ,避免 并 发 证 ,给 
予 左 侧 逢 位 并 监护 母体 及 胎儿 情况 。 终 止 媒 娠 是 唯一 绝对 
有 效 的 方法 ,对 于 血压 轻 中 度 升 高 , 肝 肾 功能 稳定 ,无 凝血 
异常 及 胎儿 宫 内 窖 追 者 可 给 予 保守 治疗 .治疗 应 考虑 母 婴 
两 方面 的 因素 ,如 果 均 相对 稳定 ,尽量 延长 胎儿 在 母体 内 的 
时 间 ,促进 其 肺 成 熟 , 如 有 先兆 子 痢 预 兆 ,应 及 时 终止 妊娠 。 
硫酸 镁 是 预防 、 治 疗 子 痢 最 有 效 的 药物 ,25 色 硫酸 镁 20ml 
肌 注 或 溶 于 5%% 葡 萄 糖 溶液 250ml 中 静 滴 .应 注意 严密 监 
测 血 镁 浓度 。 

降 压 药 的 应 用 应 兼顾 母子 双方 ,有 慢性 高 血压 孕妇 ,如 
他 前 血压 仅 轻 度 升 高 县 无 并 发 症 , 孕 早期 应 停 用 任何 降 压 
药 ,因为 妊娠 期 血压 可 出 现 生 理性 降低 , 且 降 压 药 有 可 能 会 
影响 胎儿 ,血压 下 降 过 快 . 过 低 影响 胎盘 :使 胎儿 缺 血 、 
缺 气 。 目 前 多 认为 , 若 BP>>150/100mmHg. 并 且 高 血压 有 
造成 脑 出 血 利 其 他 严重 并 发 症 可 能 时 , 需 给 予 治 疗 。 药 物 
首选 硝 荣 地 平 . 肝 届 唆 、 拉 贝 洛 尔 。 围 基 多 巴 是 中 枢 性 突 触 
前 @ 受 体 激 动 药 ,妊娠 时 口服 甲 基 多 巴 是 安全 的 ;血压 升 
商 明 显 时 可 注 脉 给 予 肝 届 里 和 拉 贝 洛 尔 ; 钉 持 抗 药 由 于 可 
以 和 镁 制剂 产生 协同 作用 ,应 用 涯 非常 北 慎 ;利尿 药 可 加 重 
第 如 笑容 量 不 足 及 电解 质 类 乱 . 还 可 引起 婴儿 新 生 儿 黄 盖 ， 
故 孕 黄 应 慎 用 ; 受 体 阻 斯 药 可 通过 胎盘 ,降低 子宫 胎盘 供 
血 , 同 时 可 以 减 慢 胎儿 心率 ,引起 宫 内 发 育 迟 缓 .因此 只 建 
以 在 妊娠 晚期 使 用 :血管 紧张 素 转 换 酶 抑制 剂 及 血管 紧张 
索 受 体 持 抗 药 可 敏 子 宫 缺 血 . 引 起 胎儿 生长 迟缓 、 苇 水 过 
洗 . 先 大 畸形 .新生 儿 最 衰 竟 等 . 奸 岩 期 栓 用 。 

终止 妊娠 的 指 征 有 :四 子 痢 前 期 患者 经 积极 治疗 24 一 
芭 小 时 仍 无 明显 好 转 者 ;四 子 痢 前 期 患者 钊 周 已 超过 34 
间 ; 鸣 子 痢 前 期 患者 昔 龄 不 足 34 周 . 抬 此 功能 减退 , 眙 儿 已 
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成 娄 者 ;@ 子 痢 前 期 患者 , 孕 龄 不 足 34 周 ,胎盘 功能 减退 ， 
胎儿 尚未 成 熟 者 ,可 用 地 寨 米 松 促 胎 肺 成 熟 后 终止 妊娠 ; 
@ 子 痛 控 制 后 2 小 时 可 考虑 终止 妊娠 。 

(四 ) 妊娠 期 急性 肾 衰 竟 ”急性 肾 衰竭 (ARF) 是 妊 媒 
妇女 的 严重 并 发 症 之 一 ,其 发 病 率 约 0.02%~0.05%, 在 
发 达 国 家 约 在 0.01% 以 下 ,但 常常 是 导致 母 婴 死亡 的 重要 
原因 。 妊 娠 期 ARF 的 常见 病因 有 :严重 感染 ` 妊 娠 高 血压 
综合 征 ,产科 失血 性 休克 ,胎盘 早 刊 、 弥 散 性 血管 内 凝血 ,好 
娠 期 急性 脂肪 肝 、 特 发 性 产后 肾 衰 疯 (又 称 产后 溶血 性 尿毒 
症 性 综合 征 )、 原 发 性 和 继 发 性 肾 小 球 疾病 。 

妊娠 期 急性 肾 衰竭 治疗 原则 与 其 他 病因 引起 者 相 民 
患者 有 可 能 导致 ARF 的 疾病 如 重度 媳 高 征 \ 胎 胡 早 录 , 失 
血 、 感 染 性 休克 等 时 ,应 及 早 进行 治疗 ; 血 容量 不 足 引起 屎 
少时 ,应 及 时 补充 血 容 量 ,纠正 循环 功能 不 全 ; 若 已 发 生 
ARF, 则 治疗 诱因 、 维 持 血 容量 ` 保 持 液体 出 入 量 平 衡 、 纠 
正 电解 质 和 酸 碱 平衡 雍 乱 ,必要 时 透析 治疗 。 

孕期 和 分 娩 期 发 生 的 ARF 应 特别 注意 :@ 因 妊 媒 后 期 
子宫 出 血 可 能 隐藏 ,出 血 量 难以 确切 估算 ,必须 早期 输血 以 
避免 发 展 成 肾 小 管 坏死 和 肾 皮 质 坏死 ;四 血 透 和 腹 透 均 可 
应 用 ,后 者 对 血 流动 力学 影响 小 , 较 少 引起 低 血压 和 血液 期 
前 收缩 ,如 果 采 用 血 透 ,上 述 问题 可 通过 缩短 每 次 透析 时 
间 .增加 透析 次 数 、 并 注意 避免 高 流量 来 解决 ! 回 由 于 尿毒 
证 莹 积 的 尿素 , 员 秤 及 其 他 代谢 产物 可 以 通过 胎盘 影响 胎 
儿 , 应 该 旱 做 透析 ,在 迁 析 中 应 注意 水 的 平衡 ,以 免 影响 了 了 
宫 胎盘 灌注 。 血 透 孕 妇 早产 发 生 率 可 高 达 75 癌 ,这 可 能 是 
透析 能 降低 黄体 珊 之 故 ,因此 主张 每 次 透析 前 肌 内 注射 
100mg 黄体 亲 。 
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多 数 药物 及 其 代谢 产物 主要 或 部 分 经 虹 脏 排 注 . 贤 功 和 白 结合 减少 ; 某 些 尿 毒 症 毒 来 可 降低 白 蛋 白 与 多 种 药物 的 | 
能 减退 会 影响 药物 及 其 代谢 产物 的 排泄 ,而 透析 又 会 增加 亲和力 ,因而 也 可 使 药物 蛋白 结合 减少 。 由 于 慢性 肾 功 能 | 
药物 的 清除 。 因 此 , 肾 切 能 不 全 患者 在 给 药 时 .应 考虑 药物 不 全 时 党 什 害 代谢 性 耽 中 大 4 而 有 机 酸 可 与 汪 过 性 药物 竞争 
的 吸收 ,分 布 ` 代 谢 , 排 汽 及 活性 或 柱 性 产物 的 影响 。 临 床 ”蛋白 结合 位 点 ,所 以 酸性 药物 与 蛋白 的 结 人 台 可 能 减 少 .其 血 
用 药 种 类 繁多 .各 种 药物 作用 部 位 不 同 、 毒 性 不 同 .因此 如 浆 游 离 药 物 水 平 升 高 。 央 此 慢性 肾 功能 不 全 时 .在 药物 总 
何 正 确 合理 的 用 药 , 既 避免 肾 功 能 受 损 者 因 药 物 著 积 和 毒 浓度 相对 降低 或 不 变 的 情况 下 . 常 可 有 药物 的 血浆 游离 浓 
性 作用 而 受到 进 “区 影响 ,又 使 药物 达 到 治疗 目的 至 关 度 升 信 




































重要 。 肾 衰竭 还 可 引起 某 些 药 物 分 布 容积 的 改变 。 高 丛 白 结 
ps 合 率 的 药物 分 布 容 积 增 加 .而 低 程 白 结合 率 的 药物 分 布 容 
用功 能 不 全 对 药 代 职 没有 明显 改变 。 此 外 ,水肿 .腹水 也 能 增加 药物 的 表 观 分 


动力 学 的 影响 布 容积 ,而 脱水 则 减 erg 0 

3. 对 药物 代谢 的 影响 

药物 的 作用 主要 取决 于 药物 及 其 代谢 产物 在 组 织 或 但 近年 来 研究 发 现 . 烃 皮质 生 的 仙 
器 官 中 的 浓度 。 药 物 在 体内 分 布 和 转运 的 过 程 非 党 药物 经 肾 小 管 分 泌 或 肝脏 代谢 后 大 多 极 性 增高 . 成 为 易 深 
药 代 动力 学 主要 研究 药物 在 体内 的 代谢 过 程 .包括 吸收 、 分 ”的 代谢 物 自 懈 排泄 。 肾 功能 减退 时 ,此 类 代谢 产物 可 在 体 










布 ` 代 谢 、 清 除 等 ,以 及 药物 剂量 , 潜 度 与 时 间 变 化 之 间 的 关 ”内 积聚 。 但 尚 有 许多 药物 的 体内 代谢 在 肾 功 能 减退 时 发 生 
系 , 受 多 种 因素 的 影响 和 制约 。 的 变化 还 不 清楚 ,有待 于 进一步 研究 。 


1. 对 吸收 过 程 的 影响 ”药物 的 吸收 是 指 药 物 从 给 药 4. 对 药物 清除 的 影响 ” 绝 大 多 数 的 药物 主要 以 原形 
六 药物 所 通过 的 生物 膜 的 性 质 、 吸 收 ” ”或 代 澳 产物 的 形式 经 肾脏 从 尿 中 排出 体外 。 好 脏 排 泄 药 物 
主流 旺 、 吸 收 面积 及 药物 的 理化 性 质 ( 等 电 点 、 分 于 重 x 有 两 种 方式 即 妈 小 球 滤 过 和 肾 小 管 排 小 。 肾 小 球 滤 过 届 于 
:等 ) 者 影响 药物 的 吸收 。 慢 性 肾 功 能 不 全 时 . 骨 肠 道 腊 筷 扩散 .药物 进 过 排 湿 速 度 与 药物 分 子 避 大 小 、 借 自 结 合 
病理 生理 改变 ,如 恶心 鸣 吐 、 糖 殿 问 肾病 全 六 庚 及 血 中 药物 法度 有 关 . 且 与 肾 小 球 滤 过 率 成 正比 。 药 避 
日 主 神经病 > i 是 者 许 发 县 路 炎 时 肠 关 动 减 台 .药物 经 肾 小 球 滤 过 、 Wi me 下 : 重 吸收 ,这 种 下 






































的 吸收 均 可 有 所 下 降 。 但 在 肾 功 能 减退 旱 期 时 .对 吸收 进 ”上 吸收 与 药物 的 极 性 。 肾 小 管 排 泌 药 物 
程 没 有 明显 影响 。 此 外 ,慢性 肾脏 病 患 消 央 内 高 浓度 碌 素 。” 届 于 主动 转运 过 程 . 沼 奏 身 流 各 影响 ,有 这 








《化 导 敏 握 的 含 旺 增 加 .使 胃 液 pH 值 升 商 .从 争 性 抑制 或 阻 断 现象 。 因 此 .经 肾 ; 









经 站 内 腺 旬 〈 肾 小 球 滤 过 此 
而 改变 其 些 药物 ( 抗 酸 药 、 纸 腕 Hs 受 体 持 抗 药 和 质子 东 抑 上 肾 小 答 分 泌 旺 - 竖 小 管 重 吸收 》 药 物 血 兹 浓度 。 
制药 ) 的 溶解 性 和 电离 度 . 导 化 生物 利用 度 改 室 。 企 泣 功能 减 进 时 ,有 有效 时 单位 减少 .药物 的 清除 壮 守 基 


涌 排 洋 之 外 .主要 经 肝 
影响 个 大 
4 拱 尼 体 药 物 帮 
的 程度 与 


Be 


.对 分 布 过 程 的 影响 ”药物 吸收 后 主 归 分 布 于 作用 ”W220) 延 氏 ， 
部 位 和 储存 药物 的 组 织 内 ， 药 物 作用 的 蝇 絮 取决 十 作用 部 肛 系 光 沸 除 
位 的 类 细胞 接受 药物 的 法 度 . 而 药物 的 储存 程度 则 彤 响 药 攻 此 
物 作 用 所 有 A 



























药物 分 布 的 重要 上 因 索 ， 演 养 不 
共有 时常 有 血清 信息 水 平 降 和 低 , 发 面 低 盘 请 企 沽 : 使 药物 ! j 集 LH 


RA 
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二 、 透 析 与 药物 


1. 药物 本 身 的 性 质 
结合 率 是 影响 其 透析 清除 率 的 主要 因素 。 
量 委 1000Da 的 药物 大 多 可 通过 弥散 经 运 析 清除 。 药 物 的 


药物 的 分 子 量 、 分 子 大 小 及 鼻 白 


蛋白 结合 率 是 另 一 个 影响 透析 清除 率 的 参数 . 肾 功 能 不 全 


时 血浆 蛋白 结合 率 的 下 降 使 游离 状态 的 药物 浓度 升 高 而 易 


， 为 透析 清除 。 药 物 分 布 容 积 小 者 多 分 布 于 血管 内 .而 分 布 


容积 大 者 多 在 血管 外 ,因此 分 布 容积 小 者 易 通 过 透析 膜 。 


| | 总 而 言 之 ,分 布 容积 (Vd) 过 1L/kg 的 药物 透析 清除 率 相 对 
较 大 ;分 布 容积 1 ~21,/kg 者 居中 ,而 Vd 之 2L/kg 者 通过 透 


忻 清 除 的 量 则 较 少 。 

在 使 用 短 时 高 效 /高 通 量 透析 时 ,细胞 内 药物 与 细胞 外 
液 缓慢 地 进行 平衡 ,特别 是 中 \. 大 分 子 药物 ,如 万 古 釜 索 , 分 
子 量 之 1000Da。 虽 然 透析 后 血浆 万 古 答 素 浓度 明显 下 降 ， 
但 细胞 内 浓度 仅 下 降 1%~2%, 此 后 ,细胞 内 、 外 液 之 间 存 
在 的 浓度 差 梯 度 将 使 细胞 外 液 浓 度 有 10 中 一 25 吧 的 回升 。 
此 外 ,一 些 药物 如 普 重 卡 因 、 乙 胺 丁 醇 可 进入 红细胞 内 , 超 
小 过 程 可 使 血细胞 容积 升 高 ,导致 药物 的 透析 清除 率 下 降 。 
_ 辣 之 ,分 子 最小 分布 容 积 小 和 水 溶性 的 药物 易 经 透析 
省 除 ` 如 果 药 物 的 透析 清除 率 之 30 闪 . 则 必须 考虑 在 透析 中 
给 予 补给 剂量 以 保证 其 有 效 的 药理 学 效应 。 

2 透析 因素 “透析 对 药物 清除 的 影响 包括 两 大 部 分 ， 

















即 透 析 器 (透析 蜡 通 透 性 孔径 、 表 面积 \ 血 流量 ) 和 透析 液 


因素 (流量 溶质 ,浓度 .pH 值 和 温度 )。 透 析 器 的 特性 如 
笨 析 膜 的 性 质 、 面 积 、 药 物 - 透 析 膜 的 电荷 作用 和 膜 结合 影 
啊 药 物 的 清除 。 各 种 膜 对 药物 的 消除 不 同 ,透析 膜 面 积 大 


物 被 虹吸 收 后 其 清除 下 降 。 





一 般 而 言 , 分 子 


者 消除 多 , 带 阴 电荷 的 腊 对 带 阴 电荷 的 药物 有 相 斥 作用 :, 药 





子 量 越 小 , 膜 的 表面 积 越 大 , 跨 膜 弥散 就 越 多 。 随 着 药物 分 
子 量 的 增 天 ,其 清除 效应 更 依赖 于 对 流 过 程 。 该 过 程 与 浓 
度 梯 度 无 关 , 而 与 路 膜 压 有 关 。 透 析 膜 的 孔径 、 膜 面积 和 压 
力 差 是 决定 超 滤 率 和 对 流 的 关键 因素 。 有 膜 透析 时 , 腹 腾 
的 清除 率 与 药物 分 子 量 之 间 旺 半 对 数 反 比 关系 。 影 响 腹 透 
药物 清除 的 主要 因素 包括 腹膜 本 身 因素 (表面 积 ` 血 流量 、 


孔径 .血管 疾病 等 ) 和 透析 液 因素 (流量 , 容 化 学 成 分 分 
布 .温度 等 )。 肠 系 膜 血 流量 减少 血管 疾 和 低 血压 都 会 


影响 溶质 的 腹 透 清除 。 
三 、 肾 功能 不 全 患者 
用 药 调 整 方法 


晴 功 能 不 全 患 才 体内 药物 的 代谢 和 排泄 过 程 与 正常 人 
不 同 ,透析 患者 还 需 考 虑 透析 对 药物 消除 的 影响 ,因此 在 临 
床上 根据 :四 肾 功 能 损害 程度 ;@ 药 物 对 肾 毒性 的 大 小 ; 
@ 药 物 的 体内 过 程 . 即 药物 动力 学 特点 ;药物 的 主要 排出 
途径 ;@ 药 物 经 血液 透析 或 腹膜 透析 后 可 清除 的 程度 等 因 
素来 决定 药物 的 剂 旺 和 用 法 。 

(一 ) 根据 肾 功 能 损害 程度 粗略 估计 药物 用 量 ” 血 员 
本 是 肾 功 能 的 粗略 指标 , 仅 在 一 定 范围 内 与 肾 小 球 外 过 率 
(GEFR) 呈 平行 关系 ;内 生 肌 本 清除 率 (Cer) 与 GFR 呈 平 行 ， 
在 一 定 范围 内 可 反映 患者 肾 功能 的 损害 程度 ; Cockcro[t- 
Gault 公式 和 MDRD 公式 是 估算 GFR 的 常用 计算 公式 。 
表 19-19-1 列 出 籽 功 能 损害 不 同 程度 下 药物 的 估计 用 中。 
重 急性 肾 训 竟 叶 GFR 较 难 测定 ,可 按 Cer <10ml/min 计 
算 , 以 避免 药物 过 量 。 需 要 说 明 的 是 .目前 临床 上 没有 一 
个 确定 的 方法 能 适用 于 所 有 药物 , 常 需 根 据 具体 情况 而 
变化 。 




















按 肾 功能 损害 程度 估计 药物 用 量 





药物 的 洁 除 还 受 透 析 液 流 伪 、 血 流量 ,溶质 浓度 .PH、 
表 19-19-1 
办 功能 Cer 40~60ml/min 
Scr <177umol/L 
药物 用 生 正常 三 的 75%~100% 


网 (= 负荷 剂量 负荷 剂量 的 日 的 是 使 药物 很 快 达到 
如 果 四 者 细胞 外 液 的 容重 正常 .其 负 和 车 丰 与 展 
和 者 相同 

= 在 ， pr 

(三 ) 维持 剂量 在 给 予 负 荷 量 后 ,为 维持 一 定 的 血 药 

加 维持 剂量 的 药物 ,其 攻 为 :时 衰竭 

由 全 和 DFTDI 王 正常 的 半衰期 人 LU 三星 

昌 时 的 半 误 期 人 ,91, | 

叶 切 能 个 全 时 药物 的 调整 方法 包括 ; 富 延 长 间 期 法 : 即 

约 物 剂 各 不 空 -但 延长 用 药 间 期 ; 包 藏 合法 ; 即 药 物 的 初始 

晤 不 空 .用 药 间 其 不 溉 .1 前 痊 是 一 种 简便 
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10~40ml/min <l0ml/min 


177~880pmol/L >880pmol/l. 


50%~75 曙 


25W%~50% 


方法 ,特别 适合 于 那些 治疗 浓度 范围 广 和 血浆 六 赛 世 长 的 
Ds. 后 一 






药物 .其 计算 公式 为 : 间 敬 时 间 三 正常 问 挫 时 间 
种 减少 每 次 剂量 的 方法 适用 于 需 保 持 稳定 血清 浓度 的 药 
物 ` 其 优点 是 药物 浓度 稳定 ,便于 计算 和 实施 , 达 
度 的 时 间 较 快 ;缺点 是 易 导 致 医 源 性 不 良友 应 ,临床 上 党 
把 两 种 方法 结合 起 来 使 用 。 

对 血 透 或 腹 透 清除 显著 的 药物 , 则 在 透析 后 涯 补充 放 
尼 ， 可 息 据 透析 少 除 的 多 少 丛 定 每 天 或 每 次 透析 后 应 补充 
的 剂 旺 。 药 物 补充 剂 避 一 (药物 理想 血浆 水 平 - 明 前 血 迷 
水 平 ) x 分 布 容积 x 体重 (kg)。 



















(四 ) 治疗 药物 监测 (therapeutic drug monitoring， 
TDM) ”治疗 药物 监测 是 指 通 过 测定 ; 患者 治疗 用 药 的 血 浓 


度 或 其 他 体液 浓度 ,根据 药物 动力 学 原理 和 计算 方法 拟定 
最 佳 的 个 体 化 给 药方 案 , 包 括 给 药剂 显 . 周 期 和 途径 ,使 药 


物 的 血 药 高 峰 小 度 ( 峰 浓度 ) 和 低 峰 浓度 ( 谷 浓度 ) 调 整 至 治 
疗 浓度 范围 内 ,达到 有 效 而 安全 用 药 的 目的 。 

个 体 化 给 药方 案 的 拟订 有 两 种 方法 :@ 峰 - 谷 浓度 法 ， 
测定 药物 达 稳 态 后 的 峰 、 谷 浓度 .如 峰 浓度 过 高 . 则 减少 每 
日 总 量 , 如 谷 浓度 过 高 , 则 延长 给 药 间 期 .使 血 药 浓度 调整 
在 治疗 浓度 范围 内 ;@ 根 据 药物 动力 学 参数 计算 其 给 药剂 
盘 和 间 期 :测定 血 药 浓度 , 按 一 室 模 型 计算 药物 的 清除 速 
率 , 清 除 半衰期 . 表 观 分 布 容积 等 , 据 此 制订 患者 的 给 药剂 
世 和 间 期 , 按 此 方案 给 药 可 达 预 期 的 峰 、 谷 浓度 。 

但 是 ,在 治疗 药物 监测 的 同时 需 密 切 观察 其 药理 反应 ， 
因为 即使 在 治疗 浓 上 度 范围 内 仍 可 发 生 不 良 反 应 和 毒性 
作用 。 


四 、 各 种 常见 药物 在 肾 功 能 
不 全 时 的 使 用 


抗生素 a 症 引 起 的 病理 生理 改变 将 影响 到 
多 数 抗 生 业 的 药 代 动 力学 。 许 多 抗 感染 药物 排泄 的 途径 
要 经 肾 小 球 \ 肾 小 管 分 沁 而 排出 体外 .日 一 些 抗 感染 
物 本 身 具有 肾 捞 性 ,因此 肾 功 能 减退 时 必须 调整 给 3 
抗菌 药物 的 原则 是 :@ 尽 是 避免 使 用 时 
A 时 必须 调整 给 药方 案 E ¢ 
站 原 菌 对 药物 的 敏感 度 等 选用 肾 毒 性 低 或 无 肾 
素性 1 药物 二 根据 肾 功 能 减退 程度 调整 给 药剂 量 和 方法 。 
恨 据 抗 感染 药物 的 体内 过 程 特点 及 其 肾 毒 性 的 大 小 ， 
其 在 肾 功能 减退 串 者 感染 时 选用 有 以 下 4 种 情况 : 
1. 维持 原 剂 量 或 剂量 略 减 ” 此 类 主要 包括 由 肝脏 代 
要 由 肝胆 UN 如 红 霉 索 .螺旋 每 
来 等 ; 利 福 平 ,多 西 环 来 类 和 头 抱 菌 素 类 中 肾 和 和 
谋 均 为 重要 排泄 途径 的 部 分 品种 亦 届 此 类 .如 迄 革 西林 、 美 
治 西 林 , 头 他 哌 酮 ,头孢 昌 松 等 。 但 在 肾 功能 中 度 以 上 损 宣 
时 则 人 告 
2. 剂量 需 适 当 调整 ”此 类 药物 无 明显 展 毒 性 .或 仅 有 
EE 但 册 于 排 汇 途 径 主 要 为 肾脏 , 肾 功 能 减退 时 血 
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并 训 期 明显 延长 ,药物 可 在 体内 积 桶 , 因 此 在 肾 功 能 轻 、 中 、 
重度 减退 时 均 雷 适当 调整 药物 剂 基 。 如 音 寡 索 、 头 孢 获 索 
的 大 多 数 品 种 ,如 头 他 他 蛇 、 头 孢 哄 片 、 头 抱 唑 啉 、 头 孢 孟 多 





等 ， 捧 哈 诺 A 钴 沙 星 、 
类 :时 衰 竟 吓 ; 剂 基 应 用 上述 药物 时 ,可 内 血液 深 
度 或 组织 体 液 深度 过 商 而 导致 不 良 反 应 .例如 青 每 索 血 法 
或 脑 冰 液 浓度 二 8mg/I 时 则 可 能 导 敏 "和 青 索 
来 脑病 ”在 下 窒 素 应 用 每 日 1900 万 QU 以 本 而 Cers 
20ml/min | 时 万 易 发 生 。 


依 诺 沙 星 、 诺 美沙 星 亦 居 此 
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第 十 九 章 ” 肾 功能 不 全 患者 的 用 药 
3. 避免 使 用 或 确 有 应 用 指 征 时 需 在 血 药 浓度 监测 下 





减 量 应 用 ”此 类 药物 均 有 了 明显 肾 毒 性 . 且 主 要 经 肾 排 汇 。 
氨基 糖苷 类 .万古 答 素 、 多 铬 菌 素 等 均 属 此 种 情况 。 





4. 不 宜 应 用 ”此 类 药物 主要 为 四 环 素 类 ( 除 多 西 环 素 
外 )、 哮 喃 妥 因 和 蔡 啶 酸 。 

(二 ) 抗 高 血压 药 和 心血 管 药物 te 
期 肾 衰竭 患者 的 首位 死因 。 为 了 控制 高 :心律 失常 、 冠 
心病 、 充 血性 心 豪 等 心脏 并 发 症 fp 心血 管 药 广泛 
应 用 于 这 些 患 者 。 由 于 患者 常 同时 应 用 两 种 或 两 种 以 上 的 
心血 管 药物 ,因此 :应 考虑 药物 的 协同 作用 。 eg 

B 受 体 阻 断 药 在 肾 功 能 不 全 时 半衰期 延长 . 需 适 当 减 ， 
量 以 避免 低 血压 。 nt 及 循 证 医学 研究 均 显 
示 , 血 管 转换 酶 抑制 药 / 血 管 紧张 素 2 受 体 持 抗 药 (ACEI1 
ARB) 可 延缓 慢性 肾 功能 不 全 的 进展 .在 一 定 程度 上 可 降 
低 蛋 白 尿 、 保 护 肾 功能 .其 应 用 前 景 很 有 吸引 力 .但 其 高 ; 钙 
血 证 的 副作用 需要 特别 引起 重视 。 在 肾 功 能 不 全 时 一 般 不 
必 减 量 , 仅 需 要 避免 用 量 过 大 。ACEI/ARB 的 治疗 通常 以 
低 剂 量 开始 ,再 根据 懈 功 能 . 血 生 化 和 血压 调整 剂 旦 。 

抗 心律 失常 药物 也 在 一 定 程度 上 经 肾 排泄 .也 应 从 小 
剂量 开始 应 用 ,逐渐 调整 剂量 ,至 心律 失常 消失 和 副作用 出 
现 。 普 罗 帕 酮 及 其 活性 代谢 产物 5- 凑 普罗 帕 醋 的 分 布 
不 受 肾 功 能 不 全 影响 , 肾 功 能 不 全 时 不 必 调 整 剂量 。 硝 酸 
甘油 、 钙 持 抗 药 和 肾上腺 素 能 调节 剂 的 使 用 也 无 须 调整 
剂量 。 

(三 ) 镇 痛 镇 静 药 ”大 部 分 | 杯 醇 药 是 经 肝脏 代谢 的 .- 
般 慢性 肾 功 能 不 全 时 不 用 调整 剂 盟 。 但 是 温 性 hs 
时 此 类 药物 的 疗效 和 毒性 作用 的 敏感 性 增加 .这 可 能 
于 多 种 因素 的 影响 .主要 和 药 代 动力 学 的 变化 及 尿 间 

素 的 作用 有 关 , 因 此 应 减 基 使 用 ,根据 临床 反应 调整 剂量 ， 

长 期 应 用 盐酸 哌 替 啶 可 引起 其 代谢 产物 去 甲 盐酸 哌 将 
喧 著 积 . 该 产物 可 兴奋 中 枢 神 经 系统 .慢性 肾 功能 不 金 忠 琳 
长 期 应 用 易 诱发 辣 靖 立 各 免 长 期 应 用 。 许 多 神 # 
肉 阻 断 药 在 一 定 程度 上 经 内 排泄. 由 于 抄 抗 物 作用 消失 .其 
作用 可 延长 和 再 简 毒 化 ,因此 .在 肾 功 能 不 全 时 以 应用 不 经 











































肾脏 排泄 的 神经 肌肉 阻 断 药 较 好 
除 锂 制剂 外 .大 部 分 镇 药 是 脂 深 性 、 商 借 自 结 











:要 经 肝 转 化 为 无 活性 代谢 产物 。 
用 的 敏感 性 增强 .上 且 因 尿毒 ; 
以 观察 副作用 。 地 西洋 、 多 

在 肾 衰 竭 时 常 蓄积 .使 1 
达 仑 是 一 种 短 效 的 茶 
物 ee 旧 衰 ? 
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渴 时 花 积 ,可 全 镇 各 人 用 
抗 抑郁 药 一般 无 须 减 量 . 作 王 环 搞 抑郁 药 的 前 
加 : 首 剂 臣 A 9 加 到 有效 剂 引 
体外 系 症状 和 精神 状态 政变 在 内 仁 竟 时 串 能 堪 
报 小 剂量 。 虽然 锂 是 水 溶性 的 ,经 籽 排 漆 , 人 得 
作用 范围 帘 . 在 悄 功能 不 全 讨 永 减 旺 使 用 
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第 十 九 篇 ”泌尿 系统 疾病 


(四 ) 抗 癌 药 ”临床 上 最 常见 的 与 悄 塞 六 有 关 的 药物 
有 : 顺 铂 、 卡 销 、 丝 裂 霉 素 、 普 卡 伦 索 . 异 环 磷酸 胺 等 。 导 至 
生 衰 况 的 原因 为 尿 路 梗阻 , 浴 瘤 综合 征 、 肿 瘤 相关 的 肾 小 球 
涌 炎 及 药物 肾 毒性 。 在 肾 功能 不 全 时 .一 些 主要 由 肾 排泄 
的 药物 ,如 博 来 适 素 、 顺 铂 、 环 磷 本 胺 、 关 基 逐 , 甲 揪 谍 叭 等 
需 减 量 调整 ,而 其 他 主要 经 肾 外 途径 排涝 的 药物 多 无 须 
调整 。 

(五 ) 内 分 泌 及 代谢 药物 “2 型 糖尿 病 常用 饮食 控制 
和 口服 降 糖 药 ,在 肾 功能 不 全 上 患者 应 用 口服 降 糖 药 应 慎重 ， 





























I 因为 这 些 药物 或 其 代谢 产物 在 肾 误 竟 时 可 车 积 ,引起 低 血 
| 品川 糖 或 乳酸 性 酸 中 毒 等 严重 并 发 症 。 磷 酰 腺 类 药物 在 肝 代谢 


为 活性 或 非 活性 代谢 产物 ,这 些 代谢 产物 经 主要 经 凤 排 浊 ， 
并 且 不 同 数量 的 原 更 药物 也 取决 于 峭 脏 清除 。 肾 碍 更 时 碟 
屋 腺 类 药物 极 少 引起 低 血糖 , 因 其 代谢 产物 是 非 活性 代谢 
广 物 或 降 血 禄 作用 很 弱 ， 二 甲 双 呈 主 要 在 展 眩 清除 ,代谢 
下 人 在 提要 间 时 可 营 积 引起 乳酸 伯 酸 中 毒 ,在 峭 功 能 不 全 
时 必须 镇 用 。 阿 卡 波 糖 是 一 种 “ 萄 糖 本 本 抑制 药 ,在 肾 功 
能 不 全 的 患者 应 用 比较 安全 。 
患者 应 用 降 脂 药 应 相当 遵 镇 。 许 多 降 脂 药 如 治 
台 他 洒 ` 章 伐 他 洒 \ 阿 托 佬 他 洒 等 可 使 横 纹 肌 洲 解 增加 ,这 
类 药物 如 与 环抱 素 或 讽 酸 合并 使 用 时 肌肉 溶解 更 易 发 生 。 
搞 申 状 腺 或 甲状 腺 末代 治疗 一 般 泡 须 调整 剂量 。 
。 肾 功 能 不 全 者 应 根据 肾 功 能 调整 抗 痢 风 药物 的 剂 旺 ， 
使 副作用 最 小 。 别 味 叭 醇 的 代谢 产物 氧化 嗓 叭 醇 增多 可 能 
引起 表皮 剥脱 性 皮炎 ; 肾 衰 疯 时 应 用 秋水 仙 破 党 引起 肌 痛 
各 多 补 经 病变 。 故 应 用 上 述 药物 时 , 除 减 量 外 .长 期 应 用 者 
应 黎 切 观 纤 肌 肉 症 状 。 此 外 .在 GFR 显著 下 降 后 应 用 排尿 
酸 药 无 效 。 

(六 ) 胃 肠 道 用药 ”HH: 受 体 阻 断 药 主要 经 晴 排 汇 . 西 
号 将 丁 可 使 血 肌 栈 假 性 升 高 , 肾 衰 竭 时 则 需 调 整 剂量 。 硫 
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糖 铝 及 其 他 含 铝 、 镁 、 钙 的 制剂 应 避免 使 用 :因为 肾 功能 不 
全 时 它们 的 清除 减弱 ,过 多 使 用 会 造成 铝 车 积 , 铝 的 毒性 主 
要 表现 在 骨 病 ,贫血 和 神经 损害 。 大 部 分 止 吐 和 胃 动 力 药 
肾 衰竭 时 无 须 调整 剂量 。 由 于 甲 氧 氧 普 腕 主要 经 肾 消除 ， 
缘 衰竭 时 易 引 起 锥 体外 系 症 状 ,应 减 量 使 用 。 其 他 肠 道 性 
疾病 用 药 , 如 前 列 腺 素 类 似 物 、 质 子 泵 抑制 药 , 肾 训 竟 时 不 
必 调 整 剂量 。 

(七 ) 神经 系统 用 药 “失衡 综 合 征 及 尿毒 证 脑病 时 往 
往 伴 有 冶 痛 的 发 生 , 蔡 妥 英 钠 是 常用 的 抗 冶 病 药物 。 肾 功 
能 不 全 时 ,苯妥英 钠 半 误 期 延长 .分布 容积 增 大 、 游 离 浓度 
增高 ,因此 必须 调整 剂量 后 使 用 。 在 临床 用 药 过 程 中 .应 对 
患者 作 详尽 的 临床 评估 , 尽 可 能 地 进行 个 体 化 治疗 以 充分 
发 挥 药物 的 作用 。 
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由 于 分 子 生 物 学 、 细 胞 遗传 学 和 免疫 学 的 理论 和 研究 
方法 日 益 渗 入 血液 系统 疾病 的 研究 ,使 传统 的 血液 病 学 有 
了 迅猛 的 发 展 , 已 从 过 去 的 形态 血液 病 学 进入 了 以 形态 学 、 
免疫 学、 细胞 遗传 学 和 分 子 生物 学 相 结合 的 现代 血液 病 学 。 
血液 病 的 诊断 也 从 单纯 依靠 形态 学 ,进入 了 以 形态 为 基础 ， 
结合 免疫 表 型 .细胞 遗传 学 和 分 子 生 物 学 进行 诊断 的 新 时 
代 , 使 得 对 血液 病 的 认识 更 深入 ,对 血液 病 的 诊断 更 精确 。 











【造血 器 官 】 

造血 器 官 是 指 生成 血细胞 的 器 官 ,包括 内 区 (bone 
marrow) ,胸腺 、 脾 \ 淋 巴结 ,以 及 古 有 掺 和 胎儿 的 造血 组 织 。 

(一 ) 骨 骨 ”人体 的 造血 过 程 分 为 :@D 胚 胎 及 胎儿 造血 
期 ,其 中 包括 卵黄 变 造 血 期 \ 肝 造血 期 和 上 骨 笑 造血 期 .后 者 
从 胚胎 3 个 月 开始 ;四 出 生 后 造血 期 ,出生 后 骨 和 项 承担 全 部 
的 造血 任务 ,主要 是 粒 ` 红 ,\ 巨 核 三 系 血 细胞 的 生成 和 发 育 。 
出 生 些 病 理 情 况 下 ,上 肝 、 脾 .淋巴结 等 骨 艇 外 器 官 也 
会 出 现 粒 、 红 、 巨 核 细胞 的 增生 ,这 种 现象 称 为 祥 外 化 生 或 
局 外 造 和 让 (extramedullary hematopoiesis)。 骨 艇 组 织 是 一 
种 海绵 状 , 胶 状 或 脂肪 性 组 织 ,正常 成 人 骨 骨 总 量 为 2600 一 
4000ml, 其 中 红 骨 艇 为 1200 一 1500g .小儿 (15kg 体重 ) 则 般 
总 央 达 1600ml, 红 骨 艇 为 1000 一 1400g&。 成 人 造血 纽 织 平 
均 占 骨 艇 总 最 的 40%% ,脂肪 组 织 占 28%, 造 血 组 织 和 脂肪 
组 织 比 值 为 1.4。 肯 入 的 供血 丰富 ,进入 骨 艇 腔 的 小 动脉 
分 支 形成 毛细 血管 ,连接 于 血 军 , 形 成 网 状 结构 ， i 
汇合 成 小 静脉 ,小 动脉 和 小 静脉 伴 行 离开 骨 散 腑 
由 内 皮 细 胞 .基底 膜 和 外 戏 细 胞 组 成 ,由 于 后 两 者 常 是 断 
的 ,所 此 的 硬 薄 不 一 - 平时 密 壁 是 无 孔 的 , 仅 在 血细胞 
4 闷 有 阻挡 未 
福 血 屏障 血 


































的 作用 , 称 为 肯 
J 实质 . 称 为 造血 罕 。 





实 问 充满 





林 果 为 | 


造血 细胞 新 生 于 伟 





间 辽 造血 索 内 ,不 同类 型 的 细胞 均 
有 其 特定 部 位 。 幼 红细胞 常 围绕 着 巨 哆 细胞 靠近 血 实 旁 成 
堆 分 布 , 形 成 红 系 造血 岛 。 当 幼 红细胞 成 熟 后 即 离开 巨 噬 
细胞 而 贴近 血 罕 壁 , 脱 核 后 通过 内 皮 细 胞 进入 血 实 。 幼 稚 
粒 系 细胞 常 散在 定位 于 骨 小 梁 旁 生长 . 随 着 
然后 向 实 壁 移动 .以 其 阿 米 巴 样 动作 而 钴 人 
















IJ。 巨 核 细 





血 窗 。 位 于 造血 索 中 央 的 单 核 细 上 胞 多 集中 在 动脉 周围 。 此 
外 ,在 骨 镶 切片 中 尚 可 见 由 淋巴 细胞 、 效 细胞 和 和 巨 蜂 细胞 组 
成 的 淋巴 小 结 ,少数 共有 生发 中 心 。 血 细胞 不 是 连续 地 .而 
是 分 批 地 从 骨 括 进入 血液 。 

在 骨 通 内 增殖 分 化 的 淋巴 系 祖 细胞 再 进一步 增殖 分 化 
为 前 体 细胞 .其 中 工 淋 巴 系 前 体 细胞 转 和 胸腺 内 增殖 .发 
育成 长 为 工 淋巴 细胞 各 亚 群 :B 淋 巴 系 前 体 细 临 则 贸 在 革 
禾 内 增殖 成 长 为 细胞 。 

(二 ) 淋巴 结 和 脾 ”淋巴 结 (lymph nodes) 和 脾 Cspleen) 
是 人 体 的 主要 免疫 器 官 。 淋 也 结 主要 分 布 在 非 番 膜 部 位 . 
存在 于 黏膜 部 位 的 淋 是 淋巴 小 结 . 称 结 外 淋巴 名 
或 黏膜 相关 淋巴 样 组 织 (mucosa associated lymphoid tis 
sue.MALT)。 淋 巴结 外 包 结 {被 膜 ,被 膜 上 有 淋巴 输 
人 管 .直通 波 膜 下 周边 实 。 被 膜 下 为 皮质 浅 区 ,是 记 细 胞 
居住 地 .出 细胞 聚集 形成 初级 淋巴 扩 泡 .主要 含 琅 止 的 
初始 证 细 胞 。 在 抗原 刺激 下 增殖 发 展 成 为 生发 中 心 , 义 栋 
次 级 淋巴 潍 泡 ,由 增殖 分 化 的 也 淋巴 评 细 胞 组 成 。 后 背 可 
转移 至 淋巴 结 中 心 部 稀 质 的 黎 索 上 转化 成 于 细胞 .产生 抗 
体 。 在 下 泡 边缘 有 集 的 小 淋巴 细胞 . 称 为 全 区 .这 种 
小 淋巴 细胞 称 为 套 细胞 。 其 外 图 还 有 一 层 淋 巴 细 胞 . 称 为 
边 绿 区 . 皮质 浅 区 与 般 质 为 荆 组 胞 局 住 
地 ;淋巴结 中 心 部 是 入 淋 纠 结 内 荆 、 
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之 间 是 皮质 深 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


了 淋巴 细胞 免疫 应 答 生 成 的 致 敏 工 淋巴 细胞 及 特异 性 抗体 
都 汇集 于 英 罕 内 ,由 淋巴 输出 管 输出 。 

脾 外 包 结 缔 组 织 被 膜 ,被 膜 向 下 伸展 成 车 二 小 梁 。 脾 
实质 由 白 禾 、 红 艇 和 边缘 区 构成 。 大 部 分 为 红 锯 , 白 笑 为 灰 
汪 色 小 点 . 稀 朴 分 布 红 复 中 ,边缘 区 围绕 着 白 葛 。 人 和 人 脾 的 动 
水 分 支 贯 穿 于 和 白 复 的 小 梁 中 ,成 为 中 央 小 动脉 ,小 动脉 周围 
为 细胞 包围 构 成 淋巴 稍 , 为 细胞 居住 区 。 蒜 内 还 有 淋 
巴 小 结 .为 初级 淋巴 滤 泡 , 它 受 抗原 刺激 后 可 生成 生发 中 
心 ,内 含 大 伺 训 细胞 ,此 为 B 细 胞 居住 区 。 红 艇 由 脾 索 图 
成 无 数 脾 突 .穴内 充满 循环 血液 , 罕 壁 由 内 皮 细 胞 基底 膜 
及 外 膜 细胞 组 成 ,细胞 之 间 有 基 膜 小 孔 , 易 为 血细胞 穿 过 。 
中 央 动 脉 终端 进入 红 髓 ,分 为 很 多 互 不 相通 的 细小 笔 毛 样 
| 分 支 。 大 多 数 笔 毛 样 分 支 直 接 开放 入 脾 索 . 笔 毛 样 分 支 中 
血液 较 浓 缩 , 血 黏 滞 度 高 ,所 以 脾 索 内 血细胞 行动 迟缓 ,在 
索 内 泪 留 时 间 较 长 ,加 上 有 珀 特殊 的 血液 循环 结构 ,血细胞 不 
另 迅 速 通 过 基 腊 小 孔 而 达 脾 血 灾 。 因 此 脾 对 血细胞 有 阻 留 
作用 : 襄 老 的 红细胞 在 弯曲 的 脾 索 内 缓慢 行 进 , 尤 其 在 低 葡 
萄 糖 及 酸性 环境 下 ,红细胞 逐渐 形成 球形 ,渗透 性 脆性 增 
加 ,无 法 通过 基 膜 小 孔 进入 有 血 实 . 最 终 在 脾 索 中 心 为 巨 叹 
细胞 所 看 叭 。 正 常 血小板 在 有 秩 索 内 黏 性 增加 ,容易 被 脾 内 
网 状 媳 维 阻 洁 , 约 30% 被 阻 留 在 脾 。 正 常 脾 对 粒 细胞 的 阻 
留 作用 不 明显 。 脾 是 人 体 最 大 的 淋巴 组 织 , 因 此 具有 免疫 
作用 .机 体 产 生 的 抗体 一 部 分 米 源 于 脾 , 脾 是 IgM 产生 的 
主要 场所 。 脾 被 膜 具 有 有 平滑 肌纤维 :经 小 梁 而 深入 实质 问 ， 
用 共有 血液 贮存 功能 ,对 全 身 血 流 旺 起 调节 作用 .急性 失血 
后 脾 可 以 收缩 。 但 当 脾 显著 肿 大 时 .其 贮 血 划 增 大 。 在 胚 
胎 时 期 脾 可 以 生成 各 种 血细胞 ,出生 后 则 仅 产 生 单 核 及 淋 
也 纪 类 验 人 研究 还 明 多 能 干细胞 可 出 现在 脾 循 环 内 。 所 
以 在 病理 情况 下 可 发 生 艇 外 造血 。 正 常 牌 尚 具有 控制 血 
细胞 成 熟 及 自 党 血 释 放 入 血 的 功能 , 脾 切 除 后 ,周围 血 中 白 
细胞 和 让 小 板 可 在 几 小 时 内 迅速 上 升 . 并 分 别 在 2 一 3 天 及 
1 周 办 过 栅 峰 、 血 片 中 可 出 现 跑 形 红 细胞 、 幼 红细胞 、 铁 粒 
功 细 胞 及 含 蛇 - 胺 (Howelljolly) 小 体 的 红细胞 。 

(三 ) 胸腺 ”胸腺 是 一 种 淋巴 顺 官 ,其 大 小 和 结构 随 年 
只 增长 而 血 渐 退化 ， 主 要 掉 淋 巴 细胞 和 上 皮 细 胞 构成 ,后 
者 分 泌 胸 有 申 索 :胸腺 是 培 谊 工 淋巴 细胞 的 中 概 淋 巴 器 宇 ， 
党 稻 内 的 淋巴 系 上 共同 视 细胞 经 血 流 进入 胸腺 后 ,在 胸腺 素 
的 诱导 下 经 过 分 裂 ,增殖 .分 化 为 成 熟 的 了 细胞 .然后 随 血 
流 送 到 脾 .淋巴结 等 淋巴 器 官 .参与 免疫 反应 。 

(四 ) 单 核 - 巨 唆 细胞 系统 单 核 -让 噬 细 胞 系统 但 括 ， 
千 徽 内 幼 单 核 细 胞 .血液 单 核 细胞 ,淋巴 结 、 脾 利 | 结缔 组 织 
的 固定 各 游 走 瑟 唉 细胞 .及 泡 瑟 嘴 细 胞 、 用 的 Kapffer 细胞 
以 及 神经 的 小 神经 上 胺 质 细胞 等 。 它 们 部 有 共同 的 结 
从 ,后 医 的 存 轮 功能 .体外 委 附 焉 瑞 能 力 , 以 及 细胞 膜 上 下 i 
中 和 补体 受 体 。 单 个 王 嘱 细胞 系统 相当 下 

















































































稍 入 的 得 细胞 .在 血 下 成 为 单 核 细胞 . 游 走 金 组 织 凤 成 为 记 
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噬 细 胞 。 除 乔 叭 外 来 的 胶 状 及 颗粒 状 物 外 (包括 各 种 微 生 
物 ) , 单 核 - 巨 噬 细 胞 尚 参与 免疫 反应 以 及 铁 、 脂 肪 和 泪 白 质 
代谢 ,并 可 清除 被 激活 的 凝血 因子 。 

树 突 状 细胞 (dendritic cell,DC) 是 专职 抗原 提 呈 细胞 ， 
从 稻 系 于 细胞 分 化 而 来 的 称 骸 系 DC, 包 括 朗 格 汉 斯 细胞 
(Langerhans DC) .并 指 树 突 状 细胞 Cinterdigitating DC) 、 浆 
细胞 样 树 突 状 细胞 (plasmacytoid DC)。 滤 泡 树 突 状 细胞 
(follicular DC) 是 从 间 质 干细胞 分 化 而 来 。 


【造血 与 造血 调控 了 

传统 将 干细胞 分 为 胚胎 干细胞 Cembryonic stem cell) 
和 成 体 干细胞 (somatic stem cell)。 上 胚胎 于 细胞 来 源 于 胚 
胎 胚 泡 的 内 细胞 团 , 它 具有 无 限 的 自 我 更 新 能 力 ,能 分 化 成 


包括 生殖 细胞 在 内 的 各 种 类 型 的 细胞 。 成 体 干细胞 存在 了 
分 化 的 组 织 中 ， 仅 能 分 化 成 它们 所 在 组 织 的 特定 类 型 细胞 ， 
如 骨 艇 中 多 洪 能 造血 于 细胞 及 问 充 质 于 细胞 ,前 者 可 分 化 
形成 各 种 血细胞 ,后 者 可 分 化 为 多 种 类 型 的 4 
造血 。 成 体 干 细胞 具有 可 塑性 ,一 旦 处 于 
们 将 有 可 能 分 化 为 其 他 类 型 的 细胞 。 i 
造血 (hemopoiesis) 过程 是 指 造 血 于 细胞 (Chemopotetic 
stem cel) 分 化 为 多 向 祖 细胞 (progenitor cells)， 再 不 断 增 
殖 逐 步 分 化 为 各 系 祖 细胞 ,然后 成 为 各 系 前 体 细胞 Cpre- 
cursor cells) ,最 后 发 育成 为 具有 生理 功能 的 各 系 成 染 细 
胞 。 造 血 过 程 可 参见 图 20-1-1。 符 黎 中 最 时 的 造血 干细胞 
有 分 化 为 通 系 和 淋 系 共同 祖 细胞 的 渤 能 ,可 称 为 全 能 十 炙 
胞 。 造 血 于 细胞 具有 自我 更 新 和 自我 维持 能 力 。 正常 造血 
二 细胞 只 进行 不 对 称 性 有 丝 分 错 , 即 每 次 有 丝 分 多 产生 | 
个 子 细胞 ,只 有 一 个 分 化 为 早期 祖 细胞 ， 而 另 -一 个 仍然 保持 
为 干细胞, 一旦 干细胞 分 化 为 早期 祖 细胞 时 .就 可 以 进行 对 
称 性 有 丝 分 裂 .因而 能 大 量 扩 增 祖 细 胞 。 内 此 在 干细胞 的 
不 断 有 丝 分 鲁 中 ,所 增加 的 仅仅 是 视 细 胞 , 击 二 细胞 自 叶 数 
此 与 特性 不 变 。 休 内 造血 于 细胞 绝 大 多 效 处 于 莹 止 状态 
(Gy 期 )。 有 具有 长 期 自我 更 新 能 力 的 造血 于 细胞 称 为 eng 
term hematopoietic stem cells(LT-HSC)， 随 着 细胞 发 育 ， 
自我 更 新 能 力 和 逐渐 减退 ,可 称 为 short-term hematopoietic 
stem calls(ST-HSC)。 人 类 造血 干细胞 缺乏 特区 性 标点 ， 
至 今 尚 无 法 直接 检测 ,用 多 参数 流 式 细胞 术 方 法 ,分 过 
CD34-CD33-DR- CD34 -CD38- Lin 或 CD34 Thyl 等 
细胞 群 ,应 认为 是 窜 集 了 干细胞 和 星期 袖 细 胞 。 
禄 细胞 是 .个 功能 性 名 称 从 形态 万 法 识别 . 须 从 体外 
者 养 展 成 集落 加 以 识别 。 体 外 培养 能 形成 集落 的 祖 细胞 
称 集 阔 形成 细胞 (colony forming cell.CFC) 洲 内 部 都 是 
-个 CEC 的 后 代 细 胞 ,在 集落 计数 时 . 称 集落 形 成 单位 
(colony forming unit, CFU), CFIL GEMM 表示 
祖 细胞 Cecommon myeloid progenitors, CMP). 具 有 癌 物 
(0) . 红 系 (上 E) . 单 核 系 (M) . 巨 核 系 (Meg) 分 化 的 潜能 
蔷 同 祖 细 胞 (common lymphoid progeniiors. C1.DP). 于 有 加 
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图 20-1-1 造血 过 程 和 造血 调控 示意 





3 祖 细 胞 (pro-B) 和 工 祖 细 胞 Cpro-T) 分 化 的 法 能。 然后 从 ”上 胞 ,成 纤维 细胞 及 肥大 细胞 等 间 质 细 胸 (或 称 基 质 细 胞 ) ,以 
多 向 性 祖 细胞 身 定向 性 祖 细胞 分 化 。CFU-GM 代表 粒 、 单 及 成 熟 的 血细胞 。 在 造血 微 球 境 中 ,细胞 与 细胞 间 近 址 遍 
核 系 祖 细胞 ,CFU-MegE 代表 巨 候 及 红 系 祖 细胞 .CFU-G 可 通过 细胞 劳 分 小 或 自分 泌 的 细胞 轩 子 、 二 
代表 粒 系 祖 细胞 ,CFU-M 代表 单 核 系 祖 细胞 ,BFEU-E 代表 可 通过 体内 其 他 器 官 分 泌 的 如 
红 系 祖 细胞 ,CEFU-Meg 代表 巨 核 系 祖 细 胞 ,此 外 尚 有 了 嗜 酸 造血 组 织 起 调控 作用 。 造 血细胞 因子 对 造血 的 调控 是 造血 
性 粒 细胞 祖 细胞 (EoP) 和 贬 磊 性 粒 细胞 祖 细 胞 (BaP)。 定 细胞 外 的 调控 .好 通 过 造血 细胞 因子 和 造血 细胞 家 上 库 受 体 
向 祖 细 胞 经 过 车 十 次 有 丝 分 异 后 ,就 洁 结合 用. 纪 胞 央 子 种 3? 多 .形成 了 复 茶 的 尖 
的 各 类 前 体 细 胞 (precursor cells,pre-)。 粒 、 与 血细胞 生成 的 下 调控 只 从 于 有 :号 供 洲 开 
胞 自 原始 里 幼 色 中 幼 阶 段 , 凡 进行 3~5 次 有 丝 分 识 便 成 昌 胞 集落 刺激 因子 CG-CS 户 、 粒 强 胞 Ll 诅 贡 
器 进入 晚 幼 阶段 ;不 频 合 成 DNA .停止 增殖 ， f 本 胞 集落 刺激 因 于 CGM-CSE)、 自 哄 细 胞 集 阔 | 对 地 M 
分 化 。 扎 核 系 造 血 只 在 祖 细胞 CCEU-Meg) 阶 段 进行 增殖 ， CS 白细胞 介 素 -301-3)、 促 红细胞 生成 素 CEPO) 、 促 血 
三 核 系 细胞 分 化 为 前 体 细胞 时 , 即 失 去 了 增 将 能 力 。 小 板 生 成 素 CTPO)、 揣 细胞 介 素 -30 ;加 | 苏 辐 作用 的 组 
人 类 每 大 都 有 大 便血 细胞 衰老 漳 亡 和 消耗 ,同时 每 大 ”有 忠 因 子 . 包 括 十 细胞 国 于 GSC、FIE5 配 体 81, 丘 细胞 介 
者 产生 大 量 新 生 血细胞 。 为 保持 各 阶段 细胞 增殖 与 分 化 、 素 -6 家 族 (L-6、1-11、LIF.OSND 等 此 外 参与 十 细胞 滑 
生长 和 消亡 之 问 的 平衡 ,必须 要 有 造血 调控 机 制 。 现 发 现 控 的 细胞 因子 尚 有 Want 家 族 、Notch 配 体 、Shh、 壮 撒 念 发 
在 造血 下 、 祖 细胞 周转 有 一 个 I 这 是 由 各 类 调控 生 盘 门 -KBMP- 等 。 
细胞 及 细胞 二 对 组 成 的 空 血细胞 增殖 分 化 造血 二 祖 细胞 的 增殖 利 分 化 尚 受 基 因 水 平 的 词 控 、 
的 空间 称 为 造血 徽 环 境 ( ek microenvironment ) 。 营 通 过 转录 因子 天 微小 RNACMicroRNA. MIR 的 方 Re 汶 
义 称 侈 位 ， 造 自 调 控 细 胞 包括 所 只 细胞 、 内 皮 细 胞 、 含 脂 细 [ 造 得 细胞 内 部 的 调控 、 己 知 有 许 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


细胞 的 数量 和 分 化 进行 调控 ,包括 GATA2、SCL、LMO2、 
Notch .MyB、HOXBL、HOXA9 RUNX1、RBTN2、EKLF、 
PAX5、IKaros、PU. 1 和 C/EBP 等 。 微小 RNA 的 调控 是 
通过 表 观 遗传 学 原理 进行 造血 调控 。 已 知 miR-181a 与 工 
淋巴 细胞 生成 有 关 ;miR-223 在 粒 细 胞 分 化 成 部 和 功能 中 
发 挥 作用, 并且 在 红细胞 生成 过 程 也 有 一 定 作用 ;在 红细胞 
生成 过 程 中 ,miR-144 和 miR-451 也 是 必 宕 的 ; miR-155 在 
巨 核 细胞 生成 过 程 中 发 挥 某 种 作用 。 


【血液 系统 疾病 分 类 与 常见 的 症状 和 体征 】 
(一 ) 血液 系统 疾病 的 分 类 ”血液 系统 疾病 俗称 血液 
病 , 系 指 原 发 于 血液 系统 (如 白血病 等 ) 和 主要 累及 血液 系 
统 的 疾病 (如 缺 铁 性 贫血 等 )。 许 乡 其 他 系统 疾病 有 血液 方 
| 面 改 认 者 ,只 能 称 为 系统 疾病 的 J 法 < 现 。 
者 液 系统 疾病 一 般 可 分 为 :DD 红细胞 疾病 ;名 白细胞 疾 
病 :@ 出 血性 疾病 ,近年 来 由 于 血栓 性 疾病 引起 临床 的 广泛 
重视 ,已 扩大 为 "止血 与 血栓 ?的 范畴 。 随 着 造血 干细胞 研 
究 的 深入 ,发 现 不 少 血液 系统 疾病 的 发 病 和 造血 下 细胞质 









和 量 的 异常 有 关 。 因 此 ,近年 来 在 上 述 分 类 基础 上 再 进 一 
步 细 分 ,造血 干细胞 疾病 ,红细胞 疾病 , 粒 细胞 疾病 ,淋巴 、 
组 织 


胞 疾 病 . 血小板 疾病 ,凝血 因子 疾病 等 。2008 年 
表 的 造血 和 淋巴 组 织 肿 瘤 的 WHO 分 型 ,将 造血 
贸 进 一 步 分 为 稍 笑 增殖 性 肿瘤 .入 系 和 淋 系 肿瘤 作 
: 粒 细 胞 增多 和 血小板 衍生 生长 因子 a(platelct-de- 
rived growth factor receptor ua, PDGFRA)、 血 小 板 衍生 生长 
因子 B(platelet-derived growth factor receptor B, PDGFRB) 
或 成 纤维 细 及 胞 生长 因子 受 体 1(fibroblast growth factor re- 
Sebior'l, a ` 骨 售 增 生 异 ? [性 肿 六 ,和 恰 
和 拥 增生 异常 综合 征 , 急 性 艇 系 白血病 和 和 相关 前 体 细胞 肿瘤 ， 
系列 不 胃 忽 i 白血病 , 淋 系 前 体 A Wee 成 强 书 细胞 肿 
有 i 组织 细胞 
疾病。 该 分 


作用 。 





















细胞 肿瘤 ,免疫 缺陷 相关 淋巴 增殖 4 
类 将 为 国际 上 造血 系统 肿 抵 的 统一 分 型 起 重要 
和 血液 系统 疾病 常见 的 症状 和 体征 

: 贫血 贫血 是 血液 系统 疾病 的 一 种 常见 症状 。 名 

种 名 ea 征召 缺 铁 性 贫血 .到 幼 细胞 性 贫 和 而、 理 生 障 借 性 
















贫血 、 铁 粒 幼 细胞 性 贫 和 而 、 深 血性 贫血 等 都 以 贫血 为 
现 ， 血 液 系统 肿 狂 如 所 血 病 、 民 移交 、 恶 性 组 织 组 


可 以 贫 1 a 
lk | 









也 可 引起 贫血 。 各 系统 
慢性 肝病 、 各 种 病原 所 笋 
Pee 各 种 原因 的 失血 等 。 
与 红 失误 官 慢 性 缺 氧 
现 有 关 。 皮 肽 、 家 了 从 贫血 忠 
旨 肤 、 帮 膜 从 让 也 见于 术 梢 : 下 纪 
、 体 克 、 虚 脱 及 主 二 及 尖 关 闭 
Sih 地 为 明显 
入 性 血管 





少 31 
A 6 代 
痢 上 共同 的 体征 ,站 
:是 或 丫 挛 , 见 
贫血 的 您 自在 J 


玉生 
可 引 址 库容 是 减 少 
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严重 贫血 ,血红 蛋白 低 于 30g/ 工 常 导致 贫血 性 心脏 病 , 发 
生 心 力 衰 竭 可 敏 死 。 

2. 出 血 ” 由 于 机 体 正常 止血 功能 障碍 所 引 起 的 自发 
性 出 血 , 或 受伤 后 出 血 难 止 ,有 出 血 倾向 的 疾病 称 出 血性 疾 
病 。 皮 肤 .黏膜 出 血 是 出 血性 疾病 共同 的 首 起 表现 ,如 皮肤 
次 点 (直径 二 2mnm)、 紫 于 (3 一 5mmy) . 瘀 斑 ( 直 径 二 5mm)、 
血肿 ( 片 状 出 血 伴 皮肤 显著 隆起 ), 亦 可 表现 为 浴 出 血 \ 齿 眼 
渗 血 和 月 经 过 多 等 。 一 般 皮 下 的 点 状 出 血 多 为 毛细 血管 性 
出 血 ;皮下 瘀 斑 或 月 经 萤 增 多 常 为 血小板 量 和 质 的 异常 ; 深 
部 肌肉 血肿 及 关节 腔 出 血 多 为 凝血 机 披 。 手 术 中 出 血 
较 重 ,局 部 压迫 止血 效果 较 持 久 者 多 为 血管 或 血 小 \ 板 异常 ; 








时 











手术 中 出 血 不 太 但 术 后 Ln lly sr 


et eT 
肤 , 对 称 分 布 为 过 敏 性 紫 闻 的 特征 ;皮下 点 状 出 血 或 绞 大 次 
斑 , 全 身 散 在 分 布 ,多 为 血小板 减少 性 所 有 
部 或 在 出 血 处 有 毛细 血管 扩张 ,为 遗传 性 出 血 细 血 管 
扩张 的 特征 ;反复 固定 部 位 的 点 状 出 血 常 提示 血 管 性 血 友 
病 的 可 能 。 内 脏 出 血 ;如 血尿 、 消 化 道 出 血 、 颅 内 出 血 等 党 
是 出 血性 疾病 的 严 3 a i 
仅 是 出 血 怕 1 
综合 征 、 肖 笑 增 将 性 疾病 些 类 
和 凝血 功能 者 均 可 引起 出 血 倾向 的 临 从 床 表 现 。 

3. 发 热 ”发 热 是 血液 系统 疾病 的 常见 症状 。 发 热 沿 
系 淋巴 瘤 . 门 血 病 、 恶 性 组 织 细胞 病 、 郎 格 汉 斯 细 胞 组 织 细 
胞 增生 症 、 唆 血细胞 综合 征 及 粒 细胞 缺乏 症 等 i 
血液 系统 疾病 发 热 的 机 制 主要 包括 两 方面 : 共 一 于 
胞 减少 、 人 免疫 功 退 引起 的 各 种 病原 体 
热 ; 其 二 是 血液 系统 疾病 本 身 引 起 的 发 
热 , 如 淋巴 瘤 .白血病 :组 织 细胞 病 
发 热 ,由 于 肿瘤 组 织 核 秋 白 代谢 亢进 ,* iY 
体 身 细胞 对 组 织 坏死 的 反应 以 及 肿瘤 组 HH 织 本 寺 
性 敏 热 原 旬 ne | 


















乡 ! 同 响 止 血 





































淋巴 瘤 尤 其 是 罕 奇 金 淋 巴 可 引 直 特征 
性 周期 性 发 热 , 亦 称 Pel-Ebstein 热 。 

4 淋巴 结 、 肝 、 脾 大 ”是 血液 系统 疾病 的 常见 体征 。 
主要 见于 造血 系统 用 瘤 浸 润 或 因 骨 骨 病 变 引起 的 钳 外 造 
自 。 订 昂 手 洪 巴 痢 、 淋 巴 细胞 拍 血 病 ( 急 性 和 慢性 )、 粒 细胞 
占 血 病 ( 急 性 和 慢性 ) 浆 细胞 病 、 朗 格 汉 斯 细胞 组 人 
恶性 组 织 细胞 病原 发 性 骨 艇 纤维 化 .类 脂 : 
性 贫血 尤 共 是 血管 外 因素 引起 的 ,以 及 脾 功 能 元 
东部 可 敏 脾 大 。 





难以 明 人 入 诊 断 。 

























【血液 系统 疾病 的 诊断 方 
(一 ) 基本 方法 “血液 系统 疾 疾 诊 断 的 基本 方法 和 内 
科 其 他 系统 疾病 一 样 .主要 还 是 依 洁 详细 的 病史 询问 .全 高 








第 一 章 总 论 
很 好 的 骨 艇 涂 片 和 一 架 好 的 显微镜 就 能 解决 临床 上 大 多 数 
血液 病 的 诊断 问题 ,即使 在 教学 医院 有 了 许多 先进 的 诊断 
方法 ,但 有 些 问 题 最 终 还 得 依靠 细胞 形态 学 检查 来 进行 分 


的 体格 检查 ,结合 有 针对 性 的 实验 室 检查 ,用 正确 的 临床 思 
维 进行 分 析 ,一 般 都 能 获得 正确 的 诊断 。 根 据 临 床 经 验 , 许 
多 病例 误诊 的 原因 并 不 是 缺乏 什么 高 深 的 新 技术 ,而 是 在 


于 询问 病史 有 路 留 ,更 要 的 体征 未 发 现 , 临 床 思维 方法 不 得 
当 。 由 于 许多 其 他 系统 疾病 都 可 以 有 血液 学 的 表现 ,如 贫 
血 \ 白 细胞 增多 和 减少 .血小板 减少 .高球 蛋 白 血 症 等 ;而 血 
液 系统 疾病 的 某 些 临床 表现 ,如 发 热 ,淋巴 结 . 肝 、 脾 大 ,又 
常见 于 其 他 系统 疾病 ,缺乏 特异 性 。 因 此 ,对 血液 科 的 临床 
医师 来 讲 , 必 须 具 有 扎实 的 内 科 基 础 才能 对 血液 系统 疾病 
进行 正确 的 诊断 。 
(二 ) 血细胞 计数 和 和 白细胞 分 类 计数 血细胞 计数 包 
括 红细胞 、 白 细胞 和 血小板 计数 以 及 白细胞 分 类 计数 ,是 血 
液 系统 疾病 诊断 最 基础 的 工作 。 目 前 各 医院 普遍 采用 自动 
血细胞 分 析 仪 ,常用 的 是 电阻 法 血细胞 分 析 仪 。 以 白细胞 
五 分 类 仪 为 代表 ,该 仪器 有 四 种 关键 结构 , 即 红细胞 、 白 细 
胞 ,血小板 计数 池 , 流 式 细胞 池 , 激 光 散 射 光 测定 装置 及 血 
红 蛋 白 测定 系统 。 由 于 血细胞 是 一 种 不 良 导体 颗粒 ,所 以 
产生 了 电 脉 冲 信号 ,信号 数目 与 流 过 小 孔 的 细胞 数 成 正比 ， 
由 于 血细胞 大 小 可 产生 不 同 大 小 的 脉冲 ,仪器 预先 对 红 细 
胞 ,白细胞 及 血小板 分 别 设 定 不 同 的 脉冲 大 小 阅 值 。 经 计 
算 从 而 获得 血小板 数 (PLT) ,平均 血小板 体积 (MPV) 、 血 
小 板 比 积 (PCT)、 血 小 板 分 布 宽度 (PDW) 、 红 细胞 平均 体 
积 (MCV) .血红 蛋白 量 (Hb) .血细胞 比 容 (CHCT) .红细胞 
平均 血红 蛋白 深度 C(MCHC) 红细胞 平均 血红 蛋白 量 
(MCH) .红细胞 分 布 宽度 (RDW) 及 白细胞 计数 (WBC) 等 
参数 。 采 用 流 式 细胞 池 及 激光 法 .各 个 白细胞 按照 其 大 小 
及 内 部 结构 不 同 而 产生 强度 不 同 及 角度 不 同 的 散射 光 , 并 
用 计算 机 进行 处 理 , 绘 制 白细胞 分 类 直方 图 ,获得 各 类 白 细 
胞 的 百分比 和 绝对 值 。 这 些 常规 检查 的 质量 直接 影响 血液 
系统 疾病 诊断 的 正确 性 ,从 采血 部 位 到 仪器 .试剂 的 标准 
化 ,如 何 减少 测量 :临床 诊断 中 非常 重要 的 关键 问题 ， 
目前 临床 工作 的 实际 情况 还 有 许多 不 尽 如 入 意 的 地 方 .并 
日 迄今 尚 无 一 台 血 细胞 分 析 仪 可 以 完全 符 代 显微镜 进行 白 
细胞 分 类 计数 。 因 此 ,为 了 血液 系统 疾病 的 正确 诊断 ,还 必 
须 蝇 调制 作 一 张 高 质 上 其 的 周围 血 片 进 行人 工分 类 计数 和 观 
察 红 细胞 .白细胞 和 血小板 的 形态 改变 。 此 外 ,正确 的 诊断 
还 须 制定 统一 的 诊断 标准 ,如 我 国 贫血 的 诊断 标准 就 和 国 
际 统一 的 WHO 标准 不 一 致 。 这 就 需要 我 国 血液 工作 者 进 
行商 质 掉 的 人 样 调查 , 像 美 国 第 二 次 全 国 卫生 与 营养 调查 
(HANESI ) 那 样 ,我 国 尚 缺乏 类 似 的 普查 资料 。 
(三 ) 骨髓 检查 ”临床 上 消 艇 检查 习惯 上 指 江 笑 细胞 
查 。 实 际 上 崩盘 检查 的 含义 更 广 , 它 不 仅 包括 细 
查 .而 已 包括 骨 角 活 组 织 检查 即 骨 般 病 理学 检 
人 在, 皮 艇 细胞 电镜 检查 、 骨 藤 细 胞 遗传 学 检查 骨髓 细胞 分 
fF 生 物 寺 及 肯 禄 造血 祖 细胞 培养 等 。 虽 然 目 前 分 子 牛 
物 学 发 展 迅 猛 , 但 迄今 骨 艇 细胞 形态 学 仍然 是 血液 系统 疾 
病 坡 基本 的 诊断 方法 。 在 一 般 基 层 医院 里 ,和 赁 着 一 张 制作 






































析 。 血 液 病 的 专科 医师 必须 要 亲自 看 过 骨 艇 涂 片 .才能 对 
经 治 的 病例 有 一 个 全 面 的 认识 。 分 析 骨 敌 涂 片 细胞 形态 学 
检查 结果 必须 有 两 方面 的 认识 ,一 是 肯 艇 穿刺 涂 片 检查 代 
表 穿 刺 点 的 骨 通 造血 情况 ,这 里 要 考虑 抽样 误差 的 问题 :其 
二 是 骨 丹 液 来 自 血 实 血 . 因 此 混 人 周围 血 是 很 自然 的 , 肯 艇 
小 粒 才 是 真正 的 造血 组 织 , 因 此 千 万 不 要 忽视 骨 艇 小 粒 检 
查 在 估计 骨 通 增生 情况 中 的 意义 。 如 将 骨 船 小粒 放 在 盖 玻 
片上 ,不 加 压力 把 它 拉 开 , 亦 即 所 谓 * 渣 拉 片 ". 用 它 来 估计 
上 骨 血 增生 情况 就 比较 真实 。 骨 摔 涂 片 细胞 形态 学 检查 所 获 _ 
得 的 结果 称 为 骨 血 象 。 i 

(四 ) 流 式 细胞 术 ”使 用 流 式 细胞 仪 (low cytometer，| 
FCM) 进 行 疾病 的 诊断 , 称 流 式 细胞 术 。 流 式 细胞 仪 包括 
液 流 系统 、 光 学 系统 ,分 选 系 统 和 数据 处 席 。 待 测 样 本 
中 的 细胞 或 其 他 生物 学 颗粒 性 物质 ,经 液 流 系统 单 个 地 流 
过 流 式 细胞 仪 中 激光 照射 的 区 域 .细胞 上 标记 的 荧光 染料 
受 激光 的 激发 产生 荧光 信号 ,被 仪器 中 的 信和 号 接收 器 接受 
并 放大 ,这 些 放大 了 的 信号 并 转换 成 电子 信号 经 计算 机 分 
析 并 以 图 形 的 形式 直观 地 显示 出 来 。 通 过 分 选 系统 .还 可 
以 将 某 些 类 型 的 细胞 群 第 选 出 来 。 流 式 细 胞 仪 产生 并 分 析 
的 信号 主要 有 光 散 射 信号 (FSC/SSC) 和 荧光 信号 。 光 散射 
这 号 的 强 弱 可 以 反映 细胞 的 大 小 、 形 态 及 胞 质 颗 粒 化 的 程 
度 等 。 依 荧光 来 的 不 同 , 用 不 同 波长 的 激光 激发 可 反映 不 
同 的 细胞 生物 学 特性 。 如 用 奖 光 染料 标记 的 单 克隆 抗体 特 
异地 与 细胞 表面 的 抗原 、 受 体 或 膜 糖 蛋 和 月 结合 .在 激光 的 激 
发 下 可 发 出 一 定 波 长 的 荧光 。 荧 光 信 号 的 强度 反映 晓 抗 
原 、 受 体 或 糖 蛋 白 的 相对 数量 ,对 荧光 信号 进行 收 焦 分 析 ， 
就 可 以 分 析 细胞 亚 群 和 功能 。 用 DNA 染料 对 DNA 进行 
染色 .在 激光 的 激发 下 发 出 荧光 .测定 荧光 的 强度 .就 可 以 
得 出 相对 DNA 含量 .进而 对 细胞 周期 时 相 进 行 分 析 。 用 
特定 的 荧光 染料 ,还 可 以 对 细胞 钻 离子 组 胞 内 PH 值 
及 细胞 膜 电 位 等 进行 测定 .“ 设 门 * 即 选择 特殊 的 细胞 群 分 
析 其 各 种 参数 ,如 分 析 细 胞 免疫 表 型 时 常用 CD45 SSC 设 
门 .可 以 将 幼稚 细胞 与 成 吕 细 胞 区 分 开 ,. 对 幼稚 细胞 进行 免 
疫 表 型 分 析 。FCM 分 析 目 前 临床 上 主要 用 于 和 白 血 闹 和 淋 
巴 增殖 性 疾病 的 免疫 分 型 :利用 免疫 表 型 检测 白血病 的 微 
小 残留 病 (MRD) ;FCM 检测 用 交 组 胞 表达 P- 糖 借入 (P170 
蛋白 ) 用 于 多 药 醒 药 的 要 比 免疫 组 化 染色 和 PCR 位 
测 mdrl mRNA 更 具有 优越 性 ;应 用 FCM 检测 处 同 血 红 
细胞 .中 性 粒 细胞 或 骨 稀 单个 核 细 肥 CD55、 CD59. 可 以 所 
接 检测 GPI 销 连接 蛋白 的 缺失 情况 .是 目前 诊断 阵 发 性 岩 
蝶 性 血红 蛋白 尿 (baroxysmal nocturnal hemoglobinuria。 
PNH) 最 有 灵敏 .最 特异 的 方法 :FECM 尚 测 红 细胞 、 中 性 
粒 细 胞 和 血小板 抗体 .用 主 免 瘘 血液 病 的 诊断 其 姑 和 做 庶 
于 血清 试验 。FCM 可 用 于 造血 十 细胞 移植 后 造血 ,免疫 时 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


建 监测 。FCM 在 血液 系统 疾病 诊断 上 的 应 用 ,是 血液 病 诊 
浙 史 上 的 一 个 重要 发 展 。 
(五 ) 分 子 生物 学 技术 ”分子 生物 学 技术 包括 绢 合 酶 
链 反应 (PCR) ,Southern 印迹 和 杂交、 限制 性 片段 长 度 乡 态 性 
(RFLP) .等 位 基因 特异 性 窍 核 音 酸 探 针 (ASO) 、 单 链 构 名 
多 态 性 (SSCP) 等 在 血液 系统 疾病 诊断 中 的 应 用 ,使 血液 病 
的 诊断 有 了 质 的 飞跃 ,对 过 去 认识 不 清 的 疾病 有 了 新 的 认 
识 。 目 前 ,分 子 生 物 学 技术 已 深入 到 白血病 和 淋巴 增殖 性 
疾病 的 基因 诊断 和 分 型 。 慢 性 粒 细胞 白血病 Ph 染色 体 ,t 
(9;522) ,形成 BCR/ABL 融合 基因 ;急性 早 幼 粒 细胞 白 血 
病 ,t(15;17) ,形成 PML/RARa 融合 基因 ;以 及 免疫 球 蛋 白 
重 链 (IgH) 和 工 细胞 受 体 (TCR) 基 因 的 重 排 , 有 助 于 识别 
恶性 淋巴 增殖 性 疾病 的 工 B 细 胞 起 源 等 ,都 已 在 临床 上 广 
泛 应 用 。WT1 基因 与 肾 母 细胞 瘤 (Wilms tumor, WT) 相 
关 , 应 用 反 转 录 PCR(RT-PCR) 方 法 测定 白血病 细胞 WT1l 
mRNA 水 平 ,对 白血病 的 预后 估计 及 微 蕴 残留 病 的 检测 都 
有 重要 意义 。 应 用 定量 PCR(qPCR) 或 RT-PCR 方法 检测 
mdrl mRNA, 已 在 临床 上 广泛 用 于 多 药 耐 药 的 诊断 。 基 因 
芯片 技术 已 用 来 筛选 致 病 基 因 。 分 子 生 物 学 技术 也 已 广泛 
用 于 遗传 性 血液 病 的 诊断 和 产 前 诊断 。 对 a 珠 蛋 白 生成 障 
碍 性 贫血 国内 已 普遍 采用 了 PCR 技术 ,由 于 al 和 a2 珠 绰 
白 基 因 3' 端 序列 存在 差别 ,可 设计 相应 的 特异 引物 进行 
PCR 分 析 ,可 以 鉴别 al 和 a2 基因 的 缺失 ;对 B 珠 焉 所 生成 
障碍 性 贫血 分 子 突 鉴定 ,国内 也 已 采用 PCR/ 
AS0O 探 针 末 交 、PCR/7 反 向 点 杂交 及 多 重 等 位 基因 特异 性 
PCR 等 技术 。 基 因 诊 断 具 有 较 商 的 有 灵敏度 和 特异 度 ,已 广 
泛 应 用 于 珠 蛋 白 生 成 障 但 性 贫血 的 分 型 和 产 前 诊断 。 儿 种 
主 昌 的 泌 血 团子 , 抗 凝 因子 及 纤 溶 因子 近 10 余年 来 都 已 被 
克隆 化 :促进 了 对 上 上 述 央 子 相 关 疾 病 发 病 机 制 等 的 研究 。 
血 友 病 人 的 基本 缺陷 为 因子 好 的 全 和 (或 ) 质 的 异常 。 基 
子 媳 的 共 因 爹 攻 186kb, 有 26 个 外 显 子 和 25 个 内 合子 。 
近年 来 应 用 DNA 印迹 分 析 、 嫁 仓 杉 链 反 应 等 技术 .发 现下 
友 病 A 基因 突变 300 多 种 .包括 倒 位 变 、 缺 失 或 插 
人 ,这 些 的 识别 也 为 因子 好 的 基因 诊断 提供 了 可 能 性 。 
L 友 病 和 的 因子 硕大 因 突 变 主 要 为 内 含 子 22 倒 
位 和 品质 性 极 强 的 变 : 国 内 已 开始 应 用 LD-PCR(long 
distance polymerase chain reaction) 和 进行 内 含 子 22 倒 位 [的 
和 测 :用 于 血 友 病 A 的 产 前 ,对 于 不 存在 内 合子 22 侈 
7 的 家 系 可 利用 基因 多 态 性 进 分析。 
(六 ) 影像 学 诊断 血液 系统 疾病 诊断 
下 的 应 用 ;近年 来 党 对 淋巴 净 的 诊 
用 大 的 淋巴 将 ,以 及 淋巴 瘤 的 临床 
关 诊 断 对 乡 发 性 肯 般 狂 及 朗 格 
j 重 归 价 值 。X 线 淋 
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度 灵敏 性 ,可 达 85% 一 95%, 而 对 腹膜 后 淋巴 结 病变 的 灵 
敏 性 为 10 交 一 60 益 。 正 电子 发 射 计 算 机 断层 显 像 (PET) 
系 定量 代谢 显 像 技 术 ,应 用 PET/CT 检测 淋巴 瘤 病 灶 尤 其 
是 深部 病灶 断 价 值 优 于 CT Tc-Dextran 全 身 骨 显 
像 对 多 发 性 肯 骨 病 变 的 灵敏 度 要 高 于 X 线 检查 。 磁 
共振 成 像 CMRD) 在 从 出 骨 艇 疾病 方面 比 其 他 影像 学 检查 更 
具有 优越 性 ;补充 了 骨 艇 涂 片 和 骨 角 ; 念 的 不 足 , 后 者 常 存 

MRI 能 检 出 局 灶 性 骨 散 浸润 ,增加 骨 通 活检 
的 成 功率 ， 帮助 判断 恶性 血液 病 丕 柱 压 缩 性 骨折 的 病因 ， 
能 确定 骨 外 肿块 的 范围 ,明确 脊 世 压迫 的 位 置 ,有 其 于 选择 
适合 自体 骨 艇 移植 的 患者 。MRI T 值 可 用 于 血色 病 的 
诊断 。 硫 化 2” 锝 或 拱 化 吓 钢 全 身 骨 艇 7 照相 可 反映 全 身 
功能 性 骨 艇 的 分 布 , 间 接 反 映 再 生 际 时 性 贫血 造血 组 织 减 


少 的 程度 。 


【血液 系统 疾病 的 治疗 方法 】 

(一 ) 补充 治疗 采用 缺 什 么 补 什么 , 缺 多 少 补 多 少 的 
原则 用 二 造血 因子 缺乏 的 血液 病 的 治疗 ,如 缺 铁 性 贫血 的 
铁 剂 治疗 、 缺 乏 叶酸 或 维生素 Bis 引起 的 巨 幼 细胞 性 贫血 ， 
应 补充 叶酸 或 维生素 Bs。 进 传 性 或 获得 性 凝血 因子 缺乏 
患者 主要 也 采用 补充 治疗 原则 ,日 前 能 提供 的 补充 治疗 北 
血 因子 制剂 有 新 鲜 冷 冻 血 浆 、 冷 沉淀 物 纤 维 红 白 原 ,因子 
几 浓 缩 物 、vWF 浓缩 物 、 因 子 谎 浓缩 物 , 凝 血 酶 原 复 合 物流 
缩 训 及 基因 重组 凝血 因子 等 。 成 分 输血 实质 上 也 是 补充 治 
疗 。 痛 性 贫血 补充 红细胞 生 成 索 , 也 可 以 看 成 内 分 泌 激素 
的 替代 治疗 。 

(二 ) 免疫 治疗 “免疫 抑制 治疗 适用 免疫 机 制 介 导 的 
血液 病 , 如 原 发 性 再 生 障 得 性 贫血 、 纯 红细胞 再 生计 但 生 
而、 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 ,免疫 性 血小板 减少 
选用 免疫 抑制 治疗 ,包括 肾上腺 皮质 激素 , 抗 胸腺 细胞 球 从 
白 (CATG) 和 抗 淋巴 细胞 球 政和 白 (ALG)、 环 他 过 \ 大 剂 旺 舟 
脉 应 用 再 种 球 鼻 白 等 。 免 疫 失调 在 许多 血液 疾 的 发 生发 展 
中 起 重要 作用 ;适用 免疫 调节 剂 治疗 。 桂 突 状 细胞 可 以 " 细 
胞 疫 昔 ?形式 用 于 抗 肌 痢 治 疗 。 

(三 ) 抗 肿瘤 化 学 治疗 ”目前 ,对 造 
主 归 治疗 方法 是 抗 肿 瘤 化 学 治疗 。 近 代 
疗 ) 始 于 20 此 纪 40 年 代 ,到 60 年 代 玉 , 大 部 分 目前 常用 并 
化 疗 药物 都 已 出 现 , 并 且 开 始 认 识 到 肿 效 细胞 动力 学 及 化 
疗 药 物 药 代 动 力学 的 重要 性 ,依据 肿 六 细胞 动力 党 设计 了 
联合 化 疗 方案 。 到 了 70 年 代 , 已 有 不 少 成 熟 的 联合 化 疗 方 
案 , 例 如 治疗 急性 禾 细 胞 白血病 的 柔 红 穴 迷 十 阿 糖 胞 让 
(DA 方案 )、 治 淋巴 细胞 白血病 的 红 
答 素 十 门 冬 了 酰胺 酶 十 小 尼 松 CVDLP 方案 )、 治 疗 入 硒 爹 
巴 阅 的 氮 芥 十 长春 新 三 十 内 卡巴 及 十 泌 尼 松 LMOPP 万 
案 )\ 治 疗 多 发 性 1 > 二 泌 尼 松 CMP 方案 ) 竺 
80 年 代 起 由 于 支持 站 是 细胞 内 子 的 应 用 ， 


使 抗 肿 独 化 学 消 疗 的 剂 旺 有 可 能 如 大 :实验 证 吕 * 化 六 剂 上 













































































增加 1 倍 , 其 杀伤 力 可 达 10 倍 ,出 现 了 以 中 剂量 / 
糖 胞 葵 为 主 的 联合 化 疗 方案 ,以 及 大 剂量 甲 氮 蝶 


大 剂 世 阿 





































血 病 及 缓解 后 巩固 强化 治疗 ,使 抗 肿瘤 化 学 治疗 在 

统 亚 性 肿瘤 人 ee ， 和 

细胞 白血病 的 5 年 持续 完 

自 病 的 5 年 无 病 在 

白血病 的 5 年 无 病 存活 

血 病 为 30% , 往 奇 金 淋巴 ; 并 I 及 者 的 ， 5 5 年 生存 识 达 





85 欠 一 90 失 ,并 且 不 少 患 者 被 认为 已 治愈 。 但 80 年 代 后 化 











疗 的 疗效 未 能 取得 进一步 提高 ,其 主要 原因 是 肿瘤 细 胸 的 
多 药 耐 药 ,对 后 者 的 逆转 治疗 至 今 尚未 在 临床 上 到 得 突破 
性 进展 。 


(四 ) 造血 细胞 因子 (hematopoietic cytokine) 的 应 用 20 
世纪 80 年 代 中 期 由 于 DNA 重组 技术 的 发 展 .可 以 生产 大 
基 高 纯度 ua M3 re TF 其 的 
景 ,这 是 临 学 上 划时代 的 成 就 。 
TR a woo i 
笃 验 。 十 扰 业 -a 对 毛 
细胞 白 血 病 显效 ,对 | 慢 性 细胞 | pet 由 渍 有 全 Ph 染色 
体 明 转 的 效能 ,对 低 ; 但 骨 斤 瘤 
与 化 疗 合 ; 效 ,对 峭 - 仙 4 
细胞 生成 素 对 肾 性 贫血 取得 了 显 若 疗 效 .和 血液 透 忻 联 合 
应 用 大 大 改善 了 慢性 肾 衰 竭 患者 的 生存 质量 ,红细胞 生成 
素 还 对 内 源 性 红细胞 生成 素 分 泌 减少 性 贫血 .以 及 伴 有 继 
发 性 铁 负 共 过 多 的 贫血 患者 纠正 贫血 提供 了 有 效 的 措施 。 
集落 刺激 因子 的 应 用 使 造血 系统 恶性 肿 交 的 大 剂量 化 疗 得 
以 保证 ,可 使 粒 细胞 缺乏 时 间 缩 短 、 程 度 减 轻 、 六 发 感染 的 
机 会 减少 ,住院 天 数 缩短 ,从 而 大 大 提高 了 恶性 血液 病 的 治 
疗效 果 。 

(五 ) 造血 干细胞 移植 (hematopoietic stem cell trans- 
plantation, HSCT) 造血 干细胞 移 社 包括 异 基 因 HSCT、 回 
基因 HSCT 自身 HSCT 和 周围 造血 于 细胞 移植 及 脐 血 移 
慎 。 HSCT | 很 据 蔬 处 理 万 案 分 为 上 血清 除开 













































从 息 移 植 在 20 址 纪 80 年 代 玫 和 始 
发 展 岂 速 其 适 Pe 系统 用 将 扩展 到 实体 瘤 及 其 
些 赵 传 性 疾病 。 近 年 来 我 国 造血 十 细胞 移植 也 有 显著 发 











展 ,每 年 进行 异 基因 HSCT 的 例 数 已 达到 1000 例 以 上 上 . 曾 
县 疗效 接近 国际 水 平 。 措 基因 HSCT 现 已 成 为 一 种 常规 
治疗 方法 ,其 疗效 好 ,但 系 一 种 高 风险 的 治疗 于 下 

归 用 于 初次 完全 缓解 (first complete remission. CR1) 急性 
让 血 病 的 根治 性 治疗 ,特别 适 于 高 危 病例 放 忆 红 址 轩 





第 一 章 总 论 


HSCT 的 适应 证 也 已 扩展 到 难 治 和 致命 性 其 他 血液 病 。 由 
于 我 国 独 生子 女 多 .解决 造血 干细胞 的 来 源 更 为 迫切 .中 华 
骨 铀 库 成 立 于 2001 年 : 仍 不 能 满足 移植 的 需要 . 且 寻 找 匹 
配 供 体 的 过 程 要 时 间 。 我 国 开展 非 亲缘 的 单 倍 体 造血 
干细胞 移植 也 已 取得 满意 的 疗效 .有 助 于 解决 上 述 困 难 。 
自体 HSCT 因 其 来 源 不 受 限制 .患者 年 龄 可 以 相对 较 大 、 
移植 相关 死亡 率 较 低 : 国 内 已 广泛 开展 .但 其 主要 缺点 是 复 
发 率 较 高 ,AML CR1 患者 做 自体 HSCT. 至 今 尚 无 足够 的 
资料 认为 优 于 强化 疗 . 因 此 目前 主要 用 于 侵袭 性 非 答 奇 金 
淋巴 瘤 、 得 奇 金 淋 巴 癌 和 多 发 性 骨 和 获 瘤 的 治疗 :也 可 作为 
AML 患者 缓解 后 治疗 的 组 成 部 分 。 





















(六 ) 基因 治疗 (gene therapy) 和 分 子 靶 向 治疗 (molec- 


血液 系统 疾病 的 基因 治疗 ,总 地 说 来 | 
上 海 复 旦 大 学 遗传 学 研究 所 


ular target therapy) 


尚 处 于 临床 前 实验 研究 阶段 。 








以 成 纤维 细胞 为 受 体 细胞 ,经 有 正常 凝血 因子 信 的 反 转 录 
病 # 体 转 染 . 用 胶原 包 埋 .注入 血 友 病 BB 患者 背部 皮 


下 . 血 中 因子 代表 达 维 持 1 年 多 ,取得 了 初步 成 功 。 分子 靶 
向 治疗 直接 作用 于 疗 基 因 或 其 表达 产物 而 达到 演 疗 目的 . 
使 治疗 恶性 血液 病 具 有 高 度 选 择 性 。 甲 磺 酸 伊 马 替 尼 
(STI1571 或 格 列 卫 ) 是 一 种 高 度 特异 的 酷 氨 酸 激酶 抑制 剂 . 
是 针对 Ph 白血病 基因 产物 的 分 子 靶 向 药物 。 基 于 单 克 
隆 抗体 的 半 向 治疗 也 在 临床 上 广泛 应 用 .如 针对 也 淋巴 细 
胞 的 抗 CD20[ 利 妥 昔 单 抗 注射 液 ( 美 罗 华 )]。 采 用 表 观 逮 
传 学 原理 的 药物 .如 干扰 DNA 甲 基 化 (5- 氮 杂 胞 苷 ) 和 
DNA 甲 基 转移 酶 抑制 剂 (地 西 他 滨 ) 用 于 骨 角 增 生 措 常 综 
合 征 (MDS) 的 治疗 .都 是 分 子 靶 向 治疗 。 其 他 分 子 靶 向 治 
疗 方法 有 反 义 核 酸 、 核 酶 .小 干扰 RNA(Csmall interfering 
RNA,SiRNAS) 等 , 尚 处 于 实验 研究 阶段 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


第 一 节 贫血 概述 


林 果 为 ” 仇 霞 芬 


【贫血 的 定义 与 诊断 标准 】 
贫血 (anemia) 是 指 人 体循环 红细胞 容量 减少 而 言 。 临 
床上 常 以 外 周 血 单位 容积 内 血红 借 白 (Hb) 量 、 红 细胞 
CRBC) 数 及 (或 ) 血 细胞 比 容 (Hecb 代 替 红 细胞 容量 来 反映 
贫血 程度 ,一 般 都 以 Hb 量 低 于 正常 参考 值 95% 的 下 限 作 
为 贫血 的 诊断 标准 。 血 红 香 和 白 浓度 的 降低 一 般 都 伴 有 相应 
红细胞 数量 或 血细胞 比 容 的 减少 ,但 也 有 不 一 致 ， 个别 轻 
型 缺 铁 性 贫血 或 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 可 仅 有 血红 蛋白 减 
少 . 而 红细胞 数量 和 血细胞 比 容 都 在 正常 范围 内 。 单 位 容 
积 血液 中 血红 焉 和 白 基因 地 区 、 年 龄 ,性 别 以 及 生理 性 血浆 容 
量 的 变化 而 异 。 婴 儿 和 儿童 的 血红 蛋白 量 约 比 成 人 低 
15 闪 。 男女 之 问 的 差异 在 音 春 期 后 才 逐 渐 明 显 。 妊 娠 时 血 
容量 增加 :血红 蛋 折 和 红细胞 数 可 内 被 稀释 而 相对 减少 。 
男性 65 岁 以 后 Hb 测定 值 较 65 岁 以 前 为 低 , 但 女性 无 差 
异 。 为 制定 贫血 合理 的 诊断 标准 ,首先 需要 建立 有 代表 性 
的 健康 人 群 ,包括 不 同性 别 ,. 年 龄 .民族 和 地 区 血红 恰 白 浓 
度 的 正常 参考 值 。， 按 照 WHO 规定 ,所 测定 的 代表 人 群 应 
当 除 外 有 和 营养 缺乏 症 的 患者 。 美 国 第 二 次 全 国 卫 生 与 营养 
调查 CNHANESIT ) 就 是 采用 你 准 方法 获得 的 血红 蛋白 的 
考 值 ,我 国 尚 缺乏 类 似 的 普查 资料 。 国 外 掌握 贫血 
的 Hb 标准 较 统一 , 孝 以 1972 年 WHO 制定 的 诊断 标 
淮 为 依据 。 在 海平 面 地 区 Hb 低 于 以 下 水 平 可 诊断 为 贫 
血 :6 个 月 到 6 岁 儿 童 110g/1,6 一 1 岁 儿童 120g 江 .成 年 
男性 130g 江 ,成 年 女性 ( 非 奸 娠 )120g/ 工 ,妊娠 女性 110g/ 
[市 国内 诊断 贫血 的 标准 都 参照 下 述 标 准 ; 在 海平 而 地 
区 .成 人 男性 Hb 低 于 120g/IL ,成 年 女性 低 于 110g/L, 划 妇 
低 王 100g/ 工 。 选 用 某 一 血红 蛋白 值 来 划分 有 无 贫血 ,要 做 
色 韭 党 合理 是 相当 困难 的 。 因 为 正常 人群 血红 得 自 分 布 曲 
线 和 贫血 人 如 血红 仿 自 分 布 册 线 之 间 夺 有 7 事实 上 
Hb 正常 值 的 个 体 差 异 较 大 ,如 菜 患者 一 周 痢 Hb 155g/1.， 
时 Db 降低 为 140g/ 工 .显然 在 正常 范围 .供应 认为 是 有 意 
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贫 血 


义 的 。 决 定 患者 是 否 有 贫血 时 尚 须 注 意 Hb 测定 的 标准 
化 ,以 及 采血 的 部 位 , 指 端 血 .耳垂 血 、, 往 脉 血 其 测定 值 可 咯 
有 不 同 。WHO 规定 的 标准 方法 为 静脉 血 扬 化 高 铁 Hb 
法 。 此 外 ,血浆 容量 的 生理 和 病理 变化 ,如 妊娠 后 3 个 月 、 
全 身 水 肿 、 充 血性 心力 训 竟 、 低 蛋白 血 症 以 及 某 些 细胞 因子 
的 作用 , 因 血 浆 容 量 增加 血液 被 稀释 ,Hb 量 下 降 , 可 误 认 
为 贫血 ,也 称 为 稀释 性 假 性 贫血 ;血浆 容量 9 委 失 如 失 水 、 
腹泻 .呕吐 .重度 烧 伤 或 大 量 使 用 利尿 剂 后 血液 浓缩, Hb 
收 可 上升 ,即使 有 贫血 检测 值 也 可 正常 。 急性 大 量 失 血 , 红 
细胞 和 血浆 同时 丢失 ,虽然 红细胞 丢失 过 多 ,但 贫血 可 不 明 
显 。 贫血 按 严重 程度 可 分 为 : 极 重度 贫血 ,Hb 量 裤 30g/ Ti 
重度 贫血 , Hb 基 在 31 一 60g/L; 中 度 贫 血 , Hb 量 在 
90g/L; 轻 度 贫血 ,Hb 量 在 之 90g/L 与 低 于 正常 参考 值 的 
下 限 之 间 。 

贫血 是 一 种 症状 ,而 不 是 具体 的 疾病 。 各 种 疾病 都 可 
伴 有 贫血 。 如 果 许多 原因 不 同 的 贫血 具有 类 似 的 临床 表现 
和 血液 学 特征 , 则 可 归纳 为 一 种 综合 病征 ,如 再 生 障碍 性 贫 
血 、 缺 铁 性 贫血 等 。 贫血 在 世界 各 地 属 常见 病 ,在 发 展 中 国 
家 以 及 血红 蛋白 病 或 葡萄 糖 -6- 磷 酸 脱 气 酶 变异 的 多 民族 
及 地 区 ,贫血 问题 尤为 突出 。 





【发 病 机 制 】 

(一 ) 红细胞 生成 减少 “骨骼 造血 活动 与 造血 组 织 中 
造血 干细胞 的 存在 有 密切 的 关系 。 造 血 干 细胞 在 特定 的 微 
环境 下 分 化 成 各 系列 祖 细 胞 ,经 各 系 前 体 细 胞 发 育成 各 系 
成 熟 细胞 。 当 某 些 化 学 .物理 、 病 每 感染 和 免疫 内 素 执 伤 造 
血 干细胞 和 (或 ) 造 血 微 环境 ,致使 造血 干细胞 数 基 减 少 或 质 
的 异常 臻 分 化 .增殖 发 生 障 碍 ,导致 明山 造血 豪 况 ,周围 血 波 
全 血细胞 减少 , 称 为 再 后 陪 碍 性 贫血 (aplastic anemia)。 收 
传 因素 也 可 引起 骨髓 造血 衰竭 。 

造血 干细胞 在 造血 微 环境 诱导 下 分 化 为 红 系 禄 细胞 ， 
后 者 在 红细胞 生成 素 (EPO) 的 刺激 下 分 化 为 各 期 幼 红 细 
胞 。 红 系 祖 细胞 或 红细胞 生成 素 的 免疫 性 破坏 ,或 红 系 祖 
细胞 受 病 每 (人 类 微小 病毒 ,HPV-B19) 感 染 和 溶解 , 均 可 
导致 选择 性 红 系 细胞 生成 障碍 。 贫 血 严重 而 白细胞 和 血 小 
板 大 敏 正常 , 称 为 纯 红 细胞 再 生 障 得 性 贫血 Cpure red cell 














aplasia anermia) 。EPO 产生 不 足 和 红 系 祖 细胞 对 EPO 反 
应 迟钝 是 肾 性 贫血 (renal anemia) 和 慢性 病 贫血 (anemia of 
chronic disease) 的 主要 发 病 机 制 之 一 。 

自 红 系 祖 细胞 发 育 至 中 幼 红细胞 ,细胞 要 经 过 多 次 分 
裂 增 殖 , 而 DNA 的 合成 倍增 是 细胞 分 裂 期 前 所 必需 的 。 
维生素 Ba 和 叶酸 则 是 DNA 合成 的 主要 辅酶 。 无 论 是 维 
生 素 Bi 或 叶酸 缺乏 或 由 于 其 他 因素 影响 DNA 合成 ,都 可 
导致 核 分 裂 延 迟 甚至 停顿 ;形成 核 和 胞 质 发 育 不 平衡 , 核 染 
色 质 牙 松 ,形态 巨大 而 畸形 的 巨 幼 红细胞 。 周 围 血 液 可 见 
卵 圆 形 的 大 红细胞 , 称 为 巨 幼 细胞 性 贫血 (megaloblastic 
anemia) 。 

在 幼 红细胞 不 断 增 殖 的 过 程 中 ,细胞 质 也 逐渐 发 育成 
熟 。 早 在 早 幼 红细胞 质 内 就 开始 合成 微量 血红 蛋白 ,至 中 
幼 红细胞 阶段 血红 蛋白 合成 达到 高 峰 , 一 直 持 续 到 网 织 红 
细胞 。 血 红 蛋 白 的 合成 需要 铁 。 铁 通过 血浆 中 的 运 铁 修 白 
运输 到 幼 红细胞 表面 ,和 幼 红细胞 表面 的 运 铁 和 蛋白 受 体 结 
合 ,通过 胞 饮 方式 进入 质 内 ,输送 到 线粒体 ,和 原 中 啉 合成 
正 铁血 红 素 。 珠 蛋白 是 在 幼 红细胞 内 的 核糖 体 上 合成 的 。 
正 铁血 红 素 与 珠 蛋白 合成 血红 蛋白 分 子 。 所 以 任何 原因 引 
起 的 血红 和 蛋白 合成 障碍 ,不 论 是 缺 铁 ( 缺 铁 性 贫血 ) 或 铁 代 
谢 烷 乱 ( 慢 性 病 贫血 ) 、 珠 蛋白 合成 障碍 (血红 蛋白 病 ) 以 及 
血红 崇 叶 啉 环 合成 障碍 ( 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 ) 等 ,都 可 以 导 
致 Hb 合成 障碍 ,出 现 大 便 细 胞 质 不 足 ( 小 红细胞 ) 及 血红 
重 白 含 便 减少 ( 低 色 案 ) 的 成 熟 红细胞 ,统称 为 低 色素 性 贫 
血 ,其 中 以 缺 铁 性 贫血 最 常见 。 

骨 骨 发 生 纤 维 化 或 骨髓 被 异常 细胞 所 侵犯 ,可 导致 骨 
艇 结构 和 功能 的 破坏 ,同时 伴 有 骨 艇 外 (主要 在 脾 或 肝脏 ， 
也 可 在 淋巴 结 等 ) 造 血 灶 的 建立 。 临 床上 出 现 贫 血 . 周 围 血 
液 出 现 幼 粒 和 幼 红 细胞 , 称 为 幼 粒 - 纠 红细胞 贫血 或 骨 散 病 
性 贫血 ( myelophthisic anemia) 。 

无 效 红 细胞 生成 是 指 趾 者 骨 负 增生 , 幼 红细胞 增多 ,但 
由 于 幼 红细胞 本 身 有 缺陷 导致 过 早 在 则 和 散 凋 亡 . 引 起 红 细 
胞 生成 减少 ,网 织 红 细胞 减少 ,导致 贫血 。 见 于 骨髓 增生 异 
常 综合 征 难 治 性 贫血 、 巨 幼 细胞 性 贫血 及 珠 蛋 白 生成 障碍 
性 贫血 等 。 
二 ) 红细胞 破坏 过 多 ”红细胞 破坏 过 多 引起 的 贫血 、 
称 溶血 性 贫血 (hemolytic anemia) ,是 由 于 红细胞 破坏 增加 
(寿命 缩短 ) ,超过 骨 摔 造血 代 偿 能 力 时 而 发 生 的 贫血 。 骨 
入 造血 具有 产生 红细胞 6 一 8 倍 的 造血 代 偿 潜力 ,如 果 红 细 
胞 做 坏 在 骨 艇 造血 的 代 偿 范 围 内 , 则 虽然 有 溶血 , 红 细 
胞 破坏 ,但 不 出 现 贫血 , 称 为 溶血 性 疾患 。 正 常 红细胞 的 海 
命 约 120 天 ,只 有 在 红细胞 的 寿命 缩 5 于 15 一 20 大 ， 
红细胞 破坏 速度 超过 骨 丹 造血 的 代 偿 潜力 时 才 会 发 生 贫 
血 。 深 血性 疾患 有 黄 冶 表现 者 称 溶血 性 黄 丫 , 黄 辣 的 有 无 
取决 于 溶血 程度 和 肝脏 处 理 胆 红 素 的 能 力 , 因 此 溶血 性 贫 
血 不 一 定 都 有 黄 壮 。 

溶血 性 贫血 的 根本 原因 是 红细胞 硅 命 缩短 ,易于 做 十 。 




























第 二 章 贫 血 
造成 红细胞 破坏 加 速 的 机 制 可 概括 为 红细胞 本 身 的 内 在 缺 
陷 和 红细胞 外 部 因素 异常 。 前 者 多 为 遗传 性 溶血 .后 者 引 
起 获得 性 溶血 。 红 细胞 内 在 缺陷 包括 红细胞 膜 缺 陷 、 红 细 
胞 酶 的 缺陷 和 血红 佛 白 异常 。 红 细胞 膜 缺 陷 多 因 基 因 突 变 
致 红细胞 膜 骨 架 蛋 白 异 常 , 引 起 红细胞 形态 改变 ,这 种 形态 
异常 红细胞 容易 在 单 核 - 巨 叭 细胞 系统 内 破坏 ,如 遗传 性 球 
形 红 细胞 增多 症 ,也 可 因 造 血 干 细胞 克隆 性 病变 引起 获得 
性 红细胞 膜 缺陷 ,受累 红细胞 对 补体 介 导 的 溶血 敏感 性 增 
高 ,造成 血管 内 溶血 称 阵 发 性 睡眠 性 血红 和 恒 白 尿 。 参 与 红 
细胞 代谢 的 酶 ( 糖 代谢 酶 ) 由 于 基因 突变 使 酶 活性 改变 , 导 
致 无 氧 糖 醇 解 途径 酶 缺陷 可 造成 红细胞 能 量 来 源 不 足 ,使 
细胞 腊 功 能 异常 ,产生 溶血 ,如 再 酮 酸 激酶 缺乏 症 。 磷 酸 成 
糖 旁 路 代谢 酶 缺陷 的 结果 造成 还 原型 谷 胱 甘 肽 的 减少 . 细 
胞 易 受 氧化 损伤 而 发 生 溶血 .如 葡 糖 糖 -6- 磷 酸 脱 氨 酶 缺 | 
乏 。 因 基因 突变 .使 珠 蛋 白 肽 链 结 构 异 常 ( 异 常 血 红 和 蛋白 “ 
病 ) 或 肽 链 合成 异常 ( 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 ) ,导致 红细胞 
硬度 增加 。 或 异常 血红 蛋白 在 红细胞 内 形成 聚合 体 、 结 草 
体 或 包涵 体 . 造 成 红细胞 变形 性 降低 ,通过 单 核 - 巨 噬 细 胞 
系统 特别 是 脾 时 破坏 增加 。 

红细胞 外 在 因素 引起 溶血 性 贫血 都 为 获得 性 .有 人 免疫 
性 因素 和 非 免 疫 性 因素 两 种 。 免 疫 性 溶血 是 抗原 抗体 介 导 
的 红细胞 破坏 。 自 身 免疫 性 溶血 性 贫血 患者 产生 抗 红 细胞 
抗体 , 温 抗 体型 为 不 完全 抗体 ,与 红细胞 结合 后 , 致 敏 红 细 
胞 在 单 核 - 巨 咽 细胞 系统 内 被 破坏 或 清除 .是 免疫 性 溶血 性 
贫血 中 最 常见 的 类 型 。 冷 抗体 型 多 为 完全 抗体 ,可 使 红 细 
胞 直接 在 血管 内 破坏 。 血 型 不 合 输血 亦 可 造成 血管 内 尝 
血 。 新 生 儿 洲 血 病 是 因为 母 婴 血型 不 合 . 母 亲 产 生 的 抗 胎 
儿 血 型 fgG 型 抗体 通过 胎盘 进入 胎儿 血液 循环 .造成 溶血 ， 
最 常见 的 是 ABO 血型 不 合 ,其 次 是 Rh 血型 不 合 。 非 免疫 
因素 包括 各 种 感染 (如 症 疾 等 )、 某 些 化 学 物质 (包括 药物 ) 
和 毒物 可 以 通过 氧化 或 非 氧 化 作用 破坏 红细胞 。 葡 欧 粮 : 
6 醋酸 脱氧 酶 缺乏 证 患者 对 氧化 性 物质 特别 敏感 。 药 物性 
溶血 性 贫血 分 为 药物 诱发 免疫 性 和 非 免疫 性 游 血 性 贫 掉 
两 种 。 物 理 和 创伤 性 因素 包括 人 工 心脏 办 膜 可 以 引起 红 
细胞 的 机 械 性 破坏 ;微血管 病 性 溶血 性 贫血 是 因为 微血管 
内 皮 损 伤 或 纤维 信和 白 网 络 形 成 ,红细胞 在 通过 狭窄 的 血管 
腔 时 ,造成 红细胞 破坏 .见于 弥散 性 血管 内 凝血 ,溶血 性 
人 征 和 血栓 性 血小板 减少 性 紫 站 :行军 性 血红 佛 
自 尿 症 是 敏感 个 体 因 行 牢 和 赛跑 而 造成 的 红细胞 机 械 性 
破坏 ;烧伤 可 直接 破坏 红细胞 。 生 物 毒 素 引 起 溶血 .以 蛇 
毒 最 常见 。 

(三 ) 红细胞 丢失 过 多 ”不论 急性 或 入 性 失血 者 是 临 
床上 引起 贫血 最 常见 的 原因 。 提 性 失血 性 贫血 实质 上 就 是 
缺 铁 性 贫血 。 

贫血 的 发 病 机 掉 
贫血 的 发 生机 


贫 备 )、 肿 六 






































往往 是 多 因 过 的 。 例 如 器 竹 肿 六 所 雍 
制 有 失血 ( 失 备 性 贫血 )、 骨 艇 浸润 ( 短 往 病 桩 
广泛 转移 在 微血管 形成 痛 细 胞 给 ( 生 血 管 镁 性 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


溶血 性 贫血 ) 营养 障碍 致 造血 物质 缺乏 (营养 性 贫血 )、 红 “可 有 多 种 发 病 机 制 并 存 ,如 巨 幼 细胞 性 贫血 既 有 DNA 合 
细胞 生成 素 减少 (慢性 病 贫血 ) .化 疗 和 放疗 的 应 用 (治疗 相 “成 阵 碍 ,又 有 红细胞 破坏 过 多 和 幼 红细胞 过 时 在 链 内 凋 广 
关 性 贫血 )。 此 外 , 某 些 肿瘤 如 胸腺 瘤 患 者 体内 可 产生 抗 幼 “等 因素 。 
红细胞 或 抗 EPO 抗体 , 致 单纯 红细胞 再 生 障 碍 性 贫血 , 淋 
巴 交 等 可 导致 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 , 乡 发 性 骨 般 瘤 等 因 【分 类 了 ey 
血浆 球 蛋 白 异常 增多 ,大 量 细 胞 外 液 进入 血管 内 可 致 稀释 (一 ) 贫血 的 形态 学 分 类 ”贫血 可 按 不 同 的 发 病 机 制 
性 贫血 。 药 物 也 能 通过 不 同 机 制 引起 多 种 类 型 的 贫血 , 许 ”和 细胞 形态 学 特征 进行 分 类 ( 表 20-2-1)。 按 发 病 机 制 可 分 
多 药物 可 抑制 骨 骨 造血 引起 再 生 障 碍 性 贫血 (如 抗 肿 冯 药 ”为 造血 不 良 ,红细胞 过 度 破坏 及 急 、 慢 性 失血 三 类 。 按 形态 
和 搞 霉 素 等 ), 某 些 药物 可 影响 红 系 细胞 的 DNA 合成 , 引 学 分 类 , 则 可 分 为 正常 细胞 型 .大 细胞 型 和 小 细胞 低 色素 性 
起 巨 幼 细胞 性 贫血 (如 抗 代谢 药 . 抗 癫痫 药 等 ) ,阿司匹林 可 ”三 类 。 形态 学 分 类 不 是 固定 不 变 的 ,例如 再 生 障 但 性 贫血 
引起 胃 肠 道 出 血 致 缺 铁 性 贫血 , 抗 结核 药 可 引起 铁 粒 幼 细 。 多 数 是 正常 细胞 性 贫血 ,但 偶 可 旦 大 细胞 性 贫血 ;溶血 性 贫 
胞 性 贫血 ,药物 或 其 代谢 产物 可 与 红细胞 膜 发 生 作用 ,导致 身 和 急性 失血 后 贫血 可 旦 正常 细胞 性 贫血 也 可 旺 大 细胞 性 
所 | 浙 抗 原形 成 ,引起 药物 免疫 性 溶血 性 贫血 .如 奎 尼 丁 、 非 那 。 贫血 。 贫血 的 形态 学 分 类 虽 过 于 简单 ,但 易于 掌握 ,可 提供 
西 丁 .磺胺 药 等 ,药物 还 能 作用 于 有 得 传 性 酶 缺陷 或 异常 血 。 ”诊断 线索 ,如 低 色素 性 贫血 多 数 是 缺 铁 性 贫血 ,大 细胞 性 贫 
红 恒 白 的 患者 ,引起 溶血 性 贫血 发 作 。 同 一 类 型 的 贫血 也 血 很 可 能 是 由 维生素 Bis 或 叶酸 缺乏 所 引起 。 

















































































发 病 机 制 分 类 主要 临床 类 型 形态 学 分 类 
红细胞 生成 减少 | 1. 造血 干细胞 的 数量 减少 再 生 障 得 性 贫血 | 正常 细胞 型 
2. 红 系 祖 细胞 、 幼 红细胞 或 红 细 | 单纯 红细胞 再 生 障 碍 性 贫血 
胞 生成 素 免 疫 性 破坏 
3. 骨髓 被 异常 细胞 或 组 织 所 瀑 润 | 并 髓 病 性 贫血 | _ 
千 4 脱氧 核 精 核 酸 合成 障碍 巨 幼 细胞 性 贫血 (叶酸 或 维 生 灶 | 大 细胞 型 
Ee Bl 缺乏) 5 
5, 红细胞 生成 素 产 生 减 少 和 作用 | 慢性 病 贫 血 , 籽 性 贫血 正常 细胞 型 
退 鳃 2 
| 血红 熏 自 减少 未 正 铁血 红 素 合成 陈 碍 | 缺 铁 性 贫血 | 小 细胞 低 色素 性 
铁 粒 幼 细胞 性 贫血 
| 销 中 毒 贫血 
2 珠 重 白 合成 阶 得 珠 盘 白 生成 障碍 性 贫血 竺 
| 红细胞 内 异常 1. 膜 结构 缺陷 踪 传 性 球形 红细胞 增多 症 、 阵 发 | 正常 细胞 型 
| | 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 等 
直 2 酶 活 性 似 聊 区 移 糖 -6- 磅 酸 脱 所 酌 催 陷 等 
2 3 珠 租 自 及 乱 基 改变 及 分 子 结 爸 | 血红 生病 水 细胞 佐 色 案 性 
胞 | 变异 
过 | 红细胞 外 异常 | 工 红细胞 被 血清 中 抗体 或 补体 所 | 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 等 | 正常 细胞 型 
破 影响 | a 
坏 | 2. 机 械 性 损伤 微血管 病 性 溶血 性 贫血 等 
化 入 物理 及 生物 因素 | 太 化 所 中 毒 、 大 面积 烧伤 及 毒蛇 
| 时 | 咬 伤 等 
一 内 了 六 及 路 功能 亢进 jm 能 进 | 
| | 名 性 失血 | 名作 类 和 后 贫血 正常 细胞 型 
a | 二 仙人 必 站 | 可 胞 低 色 崇 性 
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(二 ) 溶血 性 贫血 的 分 类 ”溶血 性 贫血 有 多 种 临床 分 
类 方法 。 按 发 病 和 病情 可 分 为 急性 和 慢性 溶血 性 贫血 。 按 
溶血 的 场所 可 分 为 血管 内 溶血 和 血管 外 溶血 。 按 病因 可 分 
为 遗传 性 和 获得 性 浴血 性 贫血 。 按 发 病 宙 制 可 分 为 红细胞 
内 异常 和 红细胞 外 异常 引起 的 溶血 性 贫血 。 

1. 按 临 床 表现 分 类 ”人 @ 急 性 溶血 :急性 溶血 性 贫血 起 
病 急 又 ,短期 大 量 溶 血 引起 寒战 高热 头痛、 哎 吐 、 由 上 肢 腰 
痛 疼痛 , 紧 接着 出 现 血 红 蛋 白 尿 ,其 后 出 现 黄 冶 和 其 他 严重 
贫血 的 症状 和 体征 。 由 于 红细胞 大 量 破坏 .其 分 解 的 产物 
对 机 体 产 生 毒 性 作用 ,严重 者 可 发 生 周 围 循环 衰竭 。 红 细 
胞 破坏 的 产物 可 引起 肾 小 管 破坏 坏死 和 管 腔 阻 寒 ,导致 急 
性 肾 衰 竭 。@ 慢 性 溶血 :慢性 溶血 性 贫血 多 为 血管 外 溶血 ， 
发 病 绥 慢 ,表现 为 贫血 、 黄 盖 和 脾 大 三 大 特征 。 因 病程 较 
长 ,长 期 的 高 胆 红 素 血 症 ,患者 可 并 发 胆石 症 和 肝 功 能 损 
害 。 幼 年 起 病 可 有 骨骼 异常 等 表现 。 

2. 按 溶血 场所 分 类 ”血管 内 溶血 :红细胞 结构 的 完 
整 性 过 受 破坏 ,在 血液 循环 系统 中 就 会 被 破坏 。 血 管内 溶 
血 临床 表现 常 较为 明显 ,以 急性 溶血 多 见 . 多 有 腰 背 酸痛 、 
热 并 伴 有 血红 蛋白 血 症 .血红 蛋白 尿 。 也 有 慢性 血管 内 
血 , 可 有 含 铁 血 黄 素 尿 。 见 于 阵 发 性 睡 眼 性 血红 恒 白 尿 、 
细胞 破 健 综合 征 、.ABO 血型 不 合 所 致 输血 反应 、 阵 发 性 

性 血红 蛋白 屎 、 部 分 感染 (如 恶性 症 疾 、 梭 状 芽 胞 杆菌 败 
血 症 ) 相 关 溶 血性 贫血 、 化 学 因子 ( 砷 .蛇毒 、. 闻 蛛 毒 ) 引 起 的 
溶血 性 贫血 , 输 注 低 渗 溶液 及 热 损伤 引起 的 溶血 性 贫血 。 
人 @ 血 管 外 溶血 :血管 外 溶血 主要 发 生 于 脾 . 红 细胞 破坏 可 发 
生计 单 核 - 巨 鸣 细胞 系统 ,临床 表现 一 般 较 轻 .可 有 血清 游 
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离 胆 红 迪 经度 升 高 ,一 般 不 出 现 血 红 人 蛋白 尿 . 可 有 脾 大 。 


【病理 生理 与 临床 表现 】 

贫血 的 病理 生理 学 基础 是 血红 重 白 减少 .血液 指 氧 能 
为 减低 ,全 身 组 织 和 器 官 发 生 缺 氧 变化 等 。 首 先 体内 相应 
的 代 偿 机 制 发 挥 作用 ,例如 脉 率 变 快 , 心 捕 出 量 增 加 、 呼 吸 
红细胞 生成 崇 分 小 增 多 ,以 及 血红 蛋白 与 氧 的 亲和力 
有 些 胜 器 (如 中 则 发 生 血 管 收缩 .使 更 多 的 血 
液 流向 缺 氧 较为 敏感 的 融 定 如 脑 \ 心 脏 等 。 这 些 代 偿 作用 
加 上 氢 供 不 足 , 引 起 一 系列 临床 表现 。 红 细胞 内 合成 更 多 
的 2,3- 二 磷酸 二 油 酸 (2,3-DPG) ,后 者 与 脱氧 血红 蛋白 的 B 
链 相 结合 ,以 降低 血红 蛋白 对 氧 的 亲和力 .血红 蛋白 氧 解 离 
阳线 右 移 ,使 组 织 获 得 更 多 的 气 。 轻 、 中 度 贫血 患者 持续 
定时 期 后 ,可 由于 这 种 代 偿 机 制 而 不 表现 明显 的 缺 气 轴 

贫血 症状 的 有 无 及 轻重 , 除 原 发 疾病 的 性 质 外 、 
决 于 贫血 的 程度 及 其 发 生 的 速度 .同时 也 与 患者 年 龄 .有 无 
其 他 心肺 疾病 以 及 心血 管 系统 的 代 偿 能 力 有 关 。 贫 血 发 生 
绥 慢 即 慢性 贫 党 机 制 可 充分 发 挥 ， 
即使 血红 
下 才 引 起 
贫血 不 很 































第 二 章 贫 血 
著 。 儿 童 及 年 轻 患 者 由 于 其 心血 管 系统 代 偿 功能 良好 . 往 
往 较 年 老 患者 容易 耐 受 贫血 的 影响 。 

(一 ) 一 般 表 现 ” 皮 内 毛细 血管 缺 血 所 致 的 皮肤 黏膜 
苍白 ,是 贫血 最 常见 的 客观 体征 。 但 影响 皮肤 颜色 的 因素 
很 多 , 除 血红 蛋白 是 外 .还 和 皮 内 毛细 血管 分 布 和 千 缩 程 
度 、 皮 肤色 素 和 皮下 组 织 含 水 芋 的 多 穿 有 关 。 因 此 单 赁 皮 
肤 颜 色 判断 贫血 程度 常 有 偏差 ,一 般 以 观察 指甲 .手掌 皮肤 
皱纹 处 ,以 及 口唇 黏膜 和 瞪 结膜 等 较为 可 靠 。 疲 倦 、 乏 力 、 
头 时 .耳鸣 ,记忆力 衰退 .思想 不 集中 等 都 是 贫血 早期 和 常 
见 的 症状 ,可 能 由 于 神经 系统 及 肌肉 缺 氧 所 致 。 贫 血 严重 
时 可 有 低热 和 基础 代谢 率 增高 。 

(二 ) 呼吸 系统 ” 稍 事 活动 或 情绪 激动 即 有 气急 。 























于 血红 蛋白 量 减 少 ,活动 增加 必然 引起 血 氧 含量 进一步 降 


低 和 二 氧化 碳 含量 增高 .反射 性 地 刺激 呼吸 中 枢 .发 生 呼 吸 17 


(三 ) 循环 系统 ” 轻 度 贫血 时 ,循环 系统 变化 不 大 。 中 
度 贫 血 患 者 常 表现 为 实 性 心动 过 速 , 心 搏 亢进 、. 脉 持 充 实 、 
脉 压 增 宽 、 循 环 时 间 加 速 及 心 排出 量 增多 等 。 肺 动脉 为 或 
心 尖 区 可 上 听 到 中 等 响 度 的 吹风 样 收缩 期 杂音 .其 产生 原因 
与 血液 循环 加 速 、 血 黏度 以 及 缺 氧 后 心肌 张力 降低 有 关 。 
当心 脏 扩 大 时 .杂音 还 可 因 二 尖 辩 和 三 尖 准 相对 性 关闭 不 
全 所 致 。 当 血红 蛋白 量 低 于 60g/ 世 时 , 约 30% 的 患者 可 有 
心电图 改变 ,表现 为 低 电压 、ST 段 压低 、T 波 平坦 倒置 , 严 
重 者 甚至 可 有 QT 时 间 延 长 .心房 额 动 等 。 发 生 心 律 失常 、 
要 考虑 是 否 合并 有 其 他 心脏 疾 重 贫 血 ( 血 红 和 蛋白 低 
于 30g/ 工 以 下 ?或 贫血 进展 较 速 的 病例 .可 有 了 明显 的 全 心 
扩大 :以 后 由 于 心肌 营养 障碍 .无 法 代 偿 日 益 增加 的 高 输 
出 量 状态 .最 终 导致 充血 性 心力 衰竭 。 当 贫血 被 纠正 后 ， 

上 述 心脏 病变 可 获得 一 定 程 度 的 恢复 。 和 盏 度 贫血 轧 者 即 
使 无 充血 性 心力 衰竭 .但 由 于 血清 白 蛋 白 减 少 、 毛 细 血 管 
通 透 性 增加 以 及 肾 血 流量 减少 .引起 水 、 钠 湾 留 .可 发 生 
水 肿 。 

(四 ) 消化 系统 ”贫血 影响 消化 系统 的 功能 各 消化 莓 
的 分 泌 , 出 现 食欲 缺乏 、 恶 心 、 哎 味 、 上 腹胀 此 至 腹泻。 部 分 患 
者 有 明显 的 舌 炎 。 消 化 系统 表现 除 因 贫血 缺 气 外 .还 与 原 
发 疾病 有 关 。 

(五 ) 泌尿 生殖 系统 ”贫血 时 池 血 管 收缩 和 凡 缺 气 
导致 肾 功能 变化 : 早期 有 多 屎 、. 尿 比重 降低 及 血尿 
多 . 贫 符 严重 时 可 出 现 蛋 和 白 尿 。 月 经 失调 (财经 ) 和 必 欲 减 
退 也 | 多 。 涂 贫血 的 共同 临床 表现 外 .各 种 类 型 贫血 的 
特殊 表现 分 别 在 本 节 后 各 病 中 章 述 。 
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【实验 室 检 查 】 


实验 宁 









EE 确 开 贫血 的 可 各 方法 .又 是 明确 其 类 
型 的 重 4 - 效 将 贫血 的 常规 实验 室 俭 查 项 目 简 述 旭 
下 。 各 类 贫血 的 特殊 检查 见 本 和 后 备 病 。 

(一 ) 红细胞 参数 ” 殷 据 自 动 血细胞 分 析 仪 可 获得 血 

















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


红 和 蛋白 量 `. 红 细胞 数 . 血 细胞 比 容 .红细胞 平均 体积 
(MCV) 红细胞 平均 血红 蛋白 量 (MCH) ,红细胞 平均 血红 
蛋白 浓度 C(MCHC) 及 红细胞 分 布 宽度 (RDW) 等 参数 ,有 助 
于 贫血 的 形态 学 分 类 ( 表 20-2-2)。 其 中 以 MCV 和 RDW 





在 贫血 的 分 类 中 意义 最 大 ， MCYV 是 反映 红细胞 大 小 的 参 
数 ,RDW 是 反映 红细胞 大 小 不 一 程度 的 参数 (参考 值 ; 
RDW-CV 12%~14%; RDW-SD 37~47f1), MCYV 与 RDW 
可 用 于 Bessman 贫 血 分 类 。 











MCv(m) MCH(pg) MCHC(g/L) 临床 类 型 
和 > >34 320360 ” 巨 幼 细胞 性 贫血 .正常 幼 红细胞 性 大 红细胞 
性 贫血 
正常 细胞 性 贫血 80 一 100 27 一 34 320 一 360 和 急性 失血 性 贫血 、 溶 血性 贫血 ,再 生 障 得 性 
贫血 .骨髓 病 性 贫血 ,慢性病 贫 血 
at EE <27 一 320 缺 铁 性 贫血 . 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 \ 珠 蛋白 生成 障 





注 :* 包括 溶血 性 贫血 ,急性 失血 后 贫血 .肝病 贫血 . 难 治 性 贫血 
(二 ) 周围 血液 涂 片 ”周围 血液 涂 片 检查 对 贫血 的 诊 
断 具 有 重要 价值 . 它 不 仅 有 助 于 贫血 的 形态 学 分 类 ,而 且 能 
从 中 发 现 异形 红细胞 。 红 细胞 有 大 小 不 均 、 小 型 红细胞 增 
多 且 中 央 苍 白 区 扩大 ,可 诊断 为 低 色 素性 贫血 (hypo- 
chromic anemia) 。 球 形 红细胞 增多 ,见于 遗传 性 球形 红 细 
胞 增多 症 (hereditary spherocytosis) 和 自身 免疫 性 溶血 性 
贫血 (autoimmune hemolytic anemia, AIHA) ,椭圆 形 红 细 
胞 增多 见于 遗传 性 屈 团 形 红 细胞 增多 症 (hereditary ellipto- 
cytosis) 等 . 灸 形 红细胞 见于 狂 状 细胞 贫血 (sickle cell ane- 
mia), 口 形 红细胞 见于 遗传 性 口 形 红细胞 增多 症 
(hereditary stomatocytosis) 等 ,环形 红细胞 见于 先天 性 无 B 
脂 售 白 血 症 和 肝 功 能 变 竟 . 靶 形 红细胞 常见 于 珠 和 蛋白 生成 
这 保 性 贫血 (thalassemia)。 各 种 异形 红细胞 ,如 梨 形 ,哑铃 
形 、 三 角形 黄 至 红细胞 碎片 , 则 提示 微血管 病 性 溶血 性 贫 
(microangiopathic hemolytic anemia) 的 可 能 性 。 泪 滴 状 红 
细胞 可 见于 骨 散 纤维 化 。 出 现 幼 粒 幼 红细胞 是 骨 艇 病 性 贫 
血 (myelophthisic anemia) 的 重要 依据 。 溶 血性 贫血 周围 血 
液 可 出 现 幼稚 红细胞 ,但 数量 不 多 ,1% 左 右 .主要 是 有 晚 幼 红 
细胞 ,严重 洲 血 时 数量 增多 旦 可见 训 - 胶 小 体 和 幼 粒 细胞 。 
出 于 网 织 红 细胞 和 基 他 较 丰 成熟 红细胞 白骨 散 中 大 其 释放 
到 血液 . 故 周 围 血液 中 大 红细胞 增多 。 
(三 ) 网 织 红细胞 计数 ”网 织 红细胞 (reticulocyte) 是 
噶 幼 红细胞 脱 核 后 的 新 生 红 细胞 , 系 外 周 血 刚 出 现 1 一 2 天 












的 红 细 腹 ,在 胞 质 办 还 残 糙 体 碱 性 物质 应 用 炮 焦 
鸠 染色 , 锐 检 旦 蓝 色 网 状 结构 。 应 用 笑 光 控 


针 和 惨 在 的 悦 糖 信服 相 结 合 , 借 仪 其 也 能 正确 测定 网 织 红 
细胞 数 .但 外 周 血 有 幼 红 细胞 出 现时 要 影响 测定 值 .此 时 仍 
-测定 。 


红细胞 计数 是 反映 内 艇 红 系 增生 情况 的 重 紫 指 












钰 :是 临床 上 鉴别 红 系 增生 不 良性 贫 奋 和 和 淤 生 性 贫血 最 简 
单 的 方法 ， 洲 而 性 贫血 及 急性 失血 性 贫血 -其 贫血 原因 系 
外 丙 镍 . 和 船代 









二 
尔 








: 增 和 牛 功 能 良好 . 故 网 织 红细胞 数 增 疝 。 
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得 性 贫血 .异常 血红 明白 病 和 慢性 病 贫血 


溶血 性 贫血 一 般 可 达 5 吧 一 20%6, 除 了 淤血 性 贫血 再 麻 危 
象 外 ,网 织 红细胞 增高 数 和 溶血 程度 相 一 致 ; 在 红 细 抱 生 成 
过 程 有 障碍 的 贫血 ;网 织 红细胞 数 常 不 增多 ,甚至 减少 :此 
生 障 得 性 贫血 和 纯 红细胞 再 生 障 得 性 贫血 网 织 红细胞 常 有 
显著 减少 ,骨髓 幼 红细胞 无 效 增生 即 摔 内 过 早 凋 亡 ,网 织 红 
细胞 也 减少 ,因此 网 织 红细胞 减少 常 提示 贫血 原因 是 肯 信 
性 的 。 

由 于 网 织 红细胞 的 百分数 受 红细胞 总 数 的 影响 
同 血 红细胞 数 减 少时 ,可 使 网 织 红细胞 百分数 增 涡 
上 从 骨 艇 释放 的 网 织 红细胞 并 无 增多 ,因此 必须 计算 绝 
值 或 纠正 值 才 能 反映 真实 情况 。 

网 织 红细胞 绝对 值 (X 10?/L) 一 [ 网 织 红 细胞 (%) X 

红细胞 数 ( 允 1027L)]/100, 无 贫血 患者 的 正 利 参考 值 为 
(024 一 84) X10°/L。 
网 织 红细胞 纠正 值 (%) 三 网 织 红细胞 (%)X 感 者 的 血 
细 和 胞 比 容 /45。 
临床 上 应 用 网 织 红细胞 指标 时 都 应 报告 绝对 值 ,对 有 
贫血 的 患者 如 网 织 红细胞 二 75X 10"7L 或 更 低 , 常 提示 贫 
血 是 低 增生 的 或 红 系 有 上 成熟 障 但 ;诊断 纯 红细胞 再 生 障 冰 
性 贫血 ,网 织 红细胞 绝对 值 要 求 低 于 10X10 7 如 网 织 各 
细胞 绝对 值 >100x 10/L 常 提示 贫血 的 性 质 为 溶血 性 或 
出 血性 及 营养 性 贫血 补充 治疗 后 红 系 的 增生 反应 。 应 将 网 
织 红细胞 绝对 值 .MCV 和 RDW 三 项 参数 作为 贫血 患者 的 
必 检 项 日 。 

(四 ) 骨髓 象 检 查 ” 根 据 骨 身 增 生 与 珍 , 可 将 贫血 分 为 
增生 性 和 增生 不 良性 丙 大 类 。 再 生 讲 碍 性 贫血 属 芝 人 盘 涡 全 
个 良 ; 缺 铁 性 贫血 , 瑟 幼 细胞 性 贫血 溶血 性 贫血 、 和 急 
性 贫血 骨 盘 增生 良好 ,崩盘 增生 异常 综合 征 贫血 的 眼 链 增 
生 多 数 也 是 良好 的 , 幼 红细胞 比例 增多 :溶血 性 贫血 肖 搞 幼 
红细胞 增生 常 显著 ;, 料 红 比例 倒 器 ,以 中 幼 红 和 晚 细 红细胞 
最 多 ,形态 多 正常 ;单纯 幼 红细胞 减少 或 天 如 应 疑 及 纯 红 出 
胞 再 后 障 但 性 贫血 或 继 发 于 时 及 及 内 分 泌 疾 病 的 贫 看 ， 竺 
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髓 涂 片 检查 是 确定 巨 幼 细胞 性 贫血 的 
红细胞 巨 幼 样 改 变 尚 见于 骨 艇 增生 异 ? 


要 方法 .但 出 现 幼 
合 征 贫血 及 红 白 
血 病 等 。 骨 散 涂 片 铁 染色 检查 是 诊断 缺 铁 性 贫血 和 铁 粒 幼 
细胞 性 贫血 的 重要 依据 ,慢性 病 贫 血 有 铁 利用 障碍 ( 骨 链 小 
粒 可 染 铁 增多 ,但 铁 粒 幼 细胞 减少 )。 骨 灸 " 干 抽 ” 常 是 诊断 
骨髓 纤维 化 贫血 的 线索 之 一 。 

(五 ) 溶血 性 贫血 的 一 般 实验 室 检 查 ” 溶 血性 贫血 一 
般 实验 室 检 查 的 任务 是 确定 患者 是 否 存在 溶血 。 临 床 常用 
的 检查 有 : 

1. 有 关 溶 血性 黄 冶 的 检查 ”四 血清 非 结合 胆 红 素 水 
平 增加 :大 重 溶血 时 ,血清 非 结 合 胆 红 素 增 加 .结合 胆 红 素 
常 少 于 总 胆 红 烷 的 15%。 由 于 肝脏 清除 胆 红 索 的 能 力 很 
强 , 黄 净 仅 轻 度 或 中 度 ,即使 大 量 溶 血 时 .一 般 也 不 超过 
85. 5pmol/L。 血 清 胆 红 素 浓度 除了 取决 于 血红 蛋白 分 解 
的 程度 外 ,还 与 于 脏 清 除 胆 红 素 的 能 力 密切 相关 。 慢 性 溶 
血性 贫血 患者 长 期 高 胆 红 素 血 症 ,会 引起 肝 功 能 损害 ,合并 
上 细胞 性 黄 盖 。@@ 尿 胆 原 增加 ;正常 人 每 天 从 尿 中 排出 的 
尿 胆 原 为 0 一 5. 9pmol。 急 性 大 芷 溶血 时 , 尿 胆 原 排 出 量 明 
显 增多 。 慢 性 溶血 时 ,只 有 当 肝 切 能 减退 时 , 尿 胆 原 才 会 增 
加 。 图 类 胆 原 排 出 增加 :正常 人 每 天 从 类 便 中 排出 的 类 胆 诛 
为 68~473pmolL。 当 血红 蛋白 大 臣 分 解 时 .每 日 类 胆 原 排 
出 一 可 多 达 680 一 1700pmol/L, 基 至 可 高 达 2550kmol/L。 

2. 有 关 血 管内 溶血 的 检查 从 血红 蛋白 血 症 (hemo- 
globinemia) :正常 血浆 只 在 微 基 的 游离 1 委 . 含 量 1 一 
10mg/L。 当 大 量 涂 血 时 ,主要 是 血管 内 溶血 时 可 高 达 
1000mg/ 荆 以 上 。 由 于 血液 标本 在 体外 储存 时 容易 造成 溶 
血 , 游 离 血红 慢 自 检测 的 实际 意义 不 大 。@ 四 血红蛋白 尿 
(hemoglobinuria) : 血浆 中 的 游离 血红 货 白 超过 了 结合 珠 下 
和 白 所 能 结合 的 量 时 ,多 余 的 血红 亚 白 即 可 从 肾 小 球速 出 。 
当 尿 中 没有 红细胞 而 隐 血 阳性 时 ,可 认为 有 血管 内 洛 
血红 蛋 自 尿 需 和 和 大量 肌 肉 损 伤 时 出 现 的 贞 红 蛋白 尿 进 行 鉴 
别 , 两 者 在 常用 的 隐 血 试验 中 均 旦 阴性 反应 。 由 自古 
小 分 子 片段 , 极 容易 下 .不 会 在 血浆 中 积 落空 成 肉眼 
所 见 的 红色 ,因此 观察 到 血 北 变 成 红色 可 有 盐 于 血红 佛 白 
屎 的 确定 。@ 国 含 铁 血 音 素 尿 (hemosiderinuria) :被 肾 小 管 
重 吸 收 的 游离 血红 皇上 ,在 近 昌 小 管 芋 皮 细 胞 内 被 分 解 为 
小 啉 、 铁 和 珠 熏 和 白 。 铁 以 含 铁 血 黄 索 形 式 沉积 在 上 皮 细 胞 
内 , 当 细 胞 脱 洲 随 尿 排出 , 即 成 为 含 铁 。 仿 铁 血 黄 
求 康 主要 见于 慢性 血管 内 溶血 .急性 血管 内 溶血 时 , 含 铁 血 
来 尿 概 儿 大 后 才 阳 性 .并 可 持续 一 段 时 间 。 邻 血清 结合 
集 身 降低 :血清 结合 珠 华 自 是 血浆 中 的 一 组 糖 便 自 ， 
位 血红 焦 下 的 转运 千 自 质 , 在 肝 内 产生 。 正 常 血清 含 
为 500 一 1500mg 工 。 当 血管 内 淤血 后 ,1 分 于 
集 让 可 结合 1 分 子 和 I 红 和 合身、 此 种 结合 体 很 快 地 从 
血 中 被 于 细胞 洁 除 ， 备 清 结 合 珠 蛋 自 的 降低 可 光 寺 血管 内 
溶血 , 亦 可 充 于 血管 外 溶血 -特别 是 在 微血管 病 性 溶血 性 贫 
血 时 是 最 敏感 的 深重 指标 ,相册 现在 贫血 或 血红 鼻 折 血 症 
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之 前 。 血 清 结合 珠 蛋 白 降 低 也 见于 巨 幼 细胞 性 贫血 、 授 内 
溶血 和 肝病 时 .而 在 感染 及 恶性 肿瘤 中 可 升 高 。 

3. 血清 乳酸 脱 氨 酶 (LDH) 血清 乳酸 脱 氨 酶 活性 增加 
在 其 同 工 酶 中 以 LDH; 增加 为 主 , 这 与 溶血 性 贫血 时 红 细 
胞 内 酶 (LDH; 、.LDH; ,LDH; ) 大 量 进入 血浆 有 关 。 但 很 多 
原因 可 以 引起 LDH 增高 .因此 LDH 增高 对 溶血 性 贫血 的 

4. 红细胞 寿命 缩短 ”红细胞 寿命 测定 为 诊断 溶血 的 
可 靠 指 标 , 由 于 测定 方法 复杂 .不 作为 常规 检查 。 常 用 
Cr、P-DFP 或 ?H-DFP( 二 异 丙 基 和 氢 磷 酸 ) 标 记 红 细胞 。 
Cr 仅 代表 红细胞 寿命 指数 ,YP-DFP 或 ?H-DFP 测定 比较 
接近 红细胞 的 寿命 , 较 ? Cr 为 敏感 ,能 检 出 轻微 红细胞 寿命 _ 
缩短 。 红 纳 胞 肌 酸 是 红细胞 寿命 的 定量 指标 ,因为 年 轻 红 | 
细胞 员 酸 水 平 高 于 年 老 的 红细胞 ,并 且 和 红细胞 年 龄 相 一 
致 ,因此 可 作为 溶血 的 指标 .特别 是 血管 内 溶血 。 红 细胞 肌 
酸 水 平 与 网 织 红 细胞 数 相关 .持续 时 间 比 网 织 红 细胞 长 .可 
达 20 天 , 且 较 敏感 ,在 轻微 溶血 时 网 织 红 细胞 还 没有 反应 
性 升 高 而 红细胞 肌 酸 水 平 已 经 增加 。 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 

贫血 的 诊断 一 般 分 三 个 步 又 :@ 贫 血 及 其 严重 度 的 确 
立 ;@ 贫 血 的 性 质 诊 断 , 即 届 于 何 种 贫血 综合 征 ;@ 贫 血 的 
病因 诊断 。 

贫血 及 其 严重 度 的 确立 依据 外 周身 血 
确立 。 贫 血 的 性 质 诊断 可 以 从 贫血 的 形态 学 分 类 入 手 。 小 
细胞 低 色 素性 贫血 以 缺 铁 性 贫血 最 常见 ,因此 可 从 铁 代 谢 
检查 和 人 手 ; 如 属 铁 利 用 障碍 .查考 虑 慢性 病 贫 血 : 如 属 体内 
铁 过 多 , 则 可 能 是 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 或 血红 但 白 病 ,前 者 经 
骨 通 涂 片 铁 染色 即 可 确诊 .后 者 需要 借助 血红 蛋白 性 质 的 
检测 。 大 细胞 性 贫血 经 骨髓 检查 可 区 分 巨 幼 细胞 性 贫血 和 
非 巨 幼 细胞 大 细胞 性 贫血 .后 者 见于 急性 失血 性 贫血 .溶血 
性 贫血 、 肝 病 贫 血 和 内 分 泌 功能 减退 性 贫血 .通过 网 z 
胞 .血清 维生素 Bi 、 叶 酸 及 相关 检查 旭 可 确定 。 志 
性 贫血 如 有 网 织 红 细胞 增高 ,除外 急性 出 血性 贫血 后 ,主要 
组 溶血 性 贫 生 综合 征 , 由 于 后 者 最 常见 的 是 自身 免疫 
性 溶血 性 贫血. 因此 可 从 血清 抗 人 球 集 和 白 试 验 
别 诊 断 ; 如 网 织 红 细胞 不 增多 .多 系 骨 艇 造 
致 的 贫血 .应 仔细 检查 崩盘 象 。 

伴 有 网 织 红 细胞 增高 或 华 有 黄 盖 的 贫血 不 一 定 部 是 溶 
血性 贫血 ,第 意 鉴 别 诊 断 ， 贫 血 伴 有 网 织 红 细胞 增多 
尚 可 见 生 或 巨 幼 细胞 性 贫血 补充 铁 剂 、 纪 
:或 叶酸 泣 疗 有 效 时 及 失血 性 贫血 时 。， 盛 效 造 血 忆 导管 
溶血 ). 周 于 血 可 出 现 幼 红 绍 孢 , 萌 红细胞 显 省 增生 、 
织 内 出 重 : 也 可 出 现 贫血 伴 1 EE 
1 无 胆 红 索 展 性 昔 着 而 无 贫 和 ,此 
-高 为 主 的 游 血性 昔 J5 
(Gilbert 综合 征 和 Crigler-Najjar 综合 征 》 .新 生 儿 商 胆 红豆 





-蛋白 测定 就 能 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


血 症 ,药物 诱发 性 高 胆 红 素 血 症 等 鉴别 。 

贫血 的 病因 诊断 十 分 重要 ,目的 是 不 要 延误 重要 疾病 
特别 是 恶性 肿瘤 的 诊断 。 贫 血 的 病因 诊断 必须 从 详细 询问 
病史 、 全 面体 格 检查 人 手 。 短 期 内 血红 蛋白 过 速 下 降 应 疑 
及 急性 失血 和 急性 溶血 性 贫血 ,许多 遗传 性 贫血 患者 常 自 
幼 即 有 贫血 史 , 月 经 期 妇女 以 缺 铁 性 贫血 最 常见 ,成 年 男性 
发 生 缺 铁 性 贫血 要 高 度 怀疑 胃 肠 道 出 血 , 老 年 人 贫血 特别 是 
有 有 害 物质 暴露 史 者 应 高 度 怀疑 骨 仿 增生 异常 综 合 征 贫血 。 
药物 暴露 史 的 询问 也 很 重要 ,药物 可 致 多 种 类 型 的 贫血 。 不 
明 原 因 的 贫血 患者 大 便 潜 血 、 肾 功能 检查 、 已 婚 妇 女 的 妇科 
检查 、 农 村 来 的 患者 的 寄生 虫 检查 等 , 均 应 视 为 常规 检查 。 




















| 1. 首先 应 强调 病因 治疗 。 尽 快 纠正 出 血 的 原因 ,才能 
彻底 治愈 出 血性 贫血 。 诊 断 为 药物 性 贫血 ,应 立即 停 药 并 
绝对 避免 再 次 用 药 , 则 为 最 有 效 的 措施 。 感 染 引起 的 贫血 
应 积极 控制 感染 。 

2. 缺乏 造血 原料 的 贫血 ,如 缺 铁 性 贫血 和 营养 性 巨 幼 
细胞 性 贫血 等 ,应 积极 补充 造血 原料 ,如 铁 剂 .维生素 Bs 或 
叶酸 等 ,可 获得 良好 效果 。 慢 性 血管 内 溶血 增加 铁 丢 失 亦 
可 补 铁 治 疗 。 

3. 刺激 红细胞 生成 的 药物 临床 已 肯定 的 有 红细胞 生 
成 素 (EPO) ` 司 坦 哗 醇 ( 康 力 龙 ). 十 一 酸 学 酮 . 达 那 唑 、 丙 酸 
泽 酮 等 。 重 组 体 人 红细胞 生成 索 (CrHuEPO) 治 疗 慢 性 肾 训 
竟 贫 血 有 显 落 疗效 .对 慢性 病 贫 血 也 有 一 定 效 果 。 

4. 免疫 抑制 剂 , 肾上腺 皮质 激素 或 达 那 唑 可 用 于 温 抗 
体型 自身 免疫 性 淤血 性 贫血 ,近期 疗效 较 好 。 重 型 再 生 隧 
得 性 贫血 ,近年 应 用 抗 胸腺 ( 麻 巴 ?细胞 球 蛋 白 和 环 孢 素 治 

好, 疗效 可 与 骨 通 移植 相 比 。 免 疫 抑 制剂 亦 可 应 用 于 其 他 
免疫 性 贫血 。 

5, 异 基因 骨 授 移植 (allogenic bone marrow transplan- 
tation) 对 重型 再 障 的 疗效 已 公认 , 西雅图 移植 中 心 报告 有 
效率 已 达 75 由 ,中 位 生存 期 超过 5 年 ,为 当前 治疗 重型 再 
陆 最 理想 的 方法 。 蜡 基因 骨 复 移植 也 可 用 于 先天 性 再 障 
(Fanconi 贫血 ) , 珠 蛋 白 生 成 障 但 性 贫血 及 阵 发 性 睡 想 性 血 
红 集 自 尿 ,确切 的 疗效 有 待 进一步 总 结 。 

6. 脾 切 除 (splenectomy) 可 减少 红细胞 的 做 坏 场所 ,用 
以 治疗 牌 功能 亢进 所 敏 的 贫血 和 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 
企 显 苦 疗 效 , 常 为 首选 的 治疗 措施 。 温 抗体 型 自身 免疫 必 
海 血性 贫血 用 痛 上 腺 皮质 激素 无 效 者 ,也 可 做 脾 切 除 术 。 

部 分 血红 各 自 病 和 红细胞 酶 缺 陷 所 致 洲 生 性 贫 面 .也 可 考 
虚 腺 切除 术 。 
7 候 性 大 全 失血 引起 的 贫血 必须 输血 ;以 补充 血 容 
臣 。 输 血 也 可 适用 于 严重 和 难 治 的 贫血 ,但 仪 能 取得 拍 时 

疗效 。 输血 可 引起 各 种 不 良 反 应 .并 有 传播 病毒 性 肝炎 和 
了 险 、 过 多 的 输血 义 可 发 生 舍 铁 血 黄 来 上 .所 


人 危险 
以 输 自 渗 疗 必须 严格 党 握 适 应 证 ,。 缺 铁 性 贫 和 而 : 生 幼 细胞 
























性 贫血 和 某 些 溶血 性 贫血 ,经 过 适当 治疗 血红 蛋白 都 能 逐 
渐 恢 复 ， 除非 贫血 极为 严重 或 急需 在 短期 内 施行 手术 者 ,一 
般 都 不 需 输 血 。 有 些 溶血 性 贫血 ,例如 自 身 免疫 性 溶血 性 
贫血 或 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋 白 尿 ,输血 反 可 能 加 剧 浴血 反 
应 ,必须 提高 答 惕 。 长 期 反复 输血 者 必须 重视 去 铁 治疗 。 
8. 一 般 慢 :贫血 车 代 偿 好 ,症状 不 多 , 仍 可 参加 轻 劳 
动 。 但 当 血 红 蛋 白 下 降 较 速 . 贫 血 明 显 (一 般 低 于 80g/L)、 


有 症状 或 伴 出 血 倾向 者 ,应 予 适当 休息 。 
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再 生 障 碍 性 贫血 
林 果 为 


再 生 障 信 性 贫血 (aplastic anemia) 简称 再 障 , 系 由 多 种 
病因 引起 的 骨 履 造血 功能 衰竭 症 ,导致 肖 髓 有 核 细胞 增生 
低下 , 红 肯 僧 总 容 革 减少 , 代 以 脂肪 禾 , 但 骨 禾 中 无 恶性 组 
胞 浸润 ,无 广泛 网 硬 蛋 和 白 纤维 增 生 , 临 床上 以 全 血细胞 减少 
为 主要 表现 的 一 组 综合 征 。 据 国内 21 省 (市 ) 自 治 区 的 济 
查 , 年 发 病 率 为 0.74/10 万 ,慢性 再 障 为 0.60/10 万 ,急性 
再 障 为 0.14/10 万 。 西 方 国家 发 .于 我 国 ,为 0.20/ 
10 万 。 各 年 龄 组 均 可 发 病 , 发 病 年 龄 有 两 个 高 峰 :15 一 号 
岁 和 60~65 岁 ; 男 性 发 病 率 略 高 于 女性 。 


【分 类 与 分 型 】 

分 为 先天 性 和 获得 性 两 大 类 ,以 获得 性 居 绝 大 多 数 。 
先天 性 再 际 甚 军 见 。 获 得 性 再 障 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 机 
型 ,前 者 应 称 为 自身 免疫 性 再 障 , 占 大 多 效 病例 。 又 可 披 临 
床 表现 分 型 ,国外 按 严重 度 不 同 分 为 严重 型 , 极 产 重 型 和 非 
产 可 型 。 重 型 再 生 导 性 贫血 (severe a jastic anemia， 
SAA) 的 诊断 标准 (Camita 标准 ): 中 骨骸 细胞 增生 程度 
二 正常 的 25%; 如 主 正常 的 25 但 三 50%, 则 残 
细胞 应 过 30%。@@ 血 象 须 具备 以 下 三 项 中 的 两 项 :中 性 站 
细胞 绝对 值 二 0.5X 1077L; 血小板 数 二 20X10"/1; 网 织 红 
细胞 绝对 值 三 20X 10" /I。 其 中 中 性 粒 细胞 <0.2X10" 化 
者 称 极 重型 再 生 隘 得 性 贫 诺 (very severe aplastic anemia 
VSAA)。 我国 星 年 以 急性 或 慢性 再 生 障 得 性 贫血 (chron' 
aplastic anemia,CAA) 分 型 。1987 年 第 四 届 全 国 站 
会 以 上 将 急性 再 隘 称 为 重型 再 障 工 型 ,局 性 也 
恶化 者 称 为 重型 再 障 卫 型 
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【病因 】 

(一 ) 药物 ”药物 性 再 障 有 两 种 类 型 :@ 和 剂量 有 关 ， 
系 药物 毒性 作用 ,达到 一 定 剂 芋 就 会 引起 骨 艇 抑制 ,一 般 是 
可 逆 的 ,如 各 种 抗 肿 关 其 中 细胞 周期 特异 性 药物 主要 
作用 于 容易 分 裂 的 细胞 ,因此 发 生 全 血细胞 减少 时 骨 侈 

留 一 定量 的 多 能 干细胞 , 停 药 后 再 障 可 以 恢复 ;和 白 消 安 和 
亚 硝 腺 类 不 仅 作 用 于 进入 增殖 周期 的 细胞 ,而 且 也 作用 于 
非 增 殖 周 期 的 细胞 , 常 导致 长 期 骨 艇 抑制 难以 恢复 。 此 外 ， 
无 机 砷 、 肉 激素 , 葵 妥 英 钠 、 吟 唆 哄 、 硫 尿 喀 啶 及 气 霉 素 等 也 
可 以 引起 与 剂量 有 关 的 骨 血 抑制 。@ 和 和 剂量 关系 不 大 . 仅 
个 别 患者 发 生 造血 障碍 ,多 系 药物 的 特异 质 反 应 .是 自身 免 
导 和 至 持续 性 再 障 。 这 类 药物 种 类 繁多 .常见 的 有 
\ 有 机 砷 、` 米 帕 林 ,三 甲 双 酮 、 保 泰 松 、 金 制剂 、 氨 
基 比 林 、 吡 罗 音 康 ( 炎 痛 误 康 )、 磺 胺 、 甲 碘 窒 素 、 卡 比 马 唑 
〈 申 讽 平 ). 甲 琉 上 时 唑 (他 巴 只 )》、 氧 磺 丙 腺 等 。 药 物性 再 障 最 
常见 是 由 毛 丛 索引 起 的 , 据 国 内 调查 ,半年 内 有 服用 氧 霉 素 
者 发 生 再 障 的 危险 性 为 对 照 组 的 33 倍 ,并 且 有 剂 基 
关系 。 氛 ( 合 ) 守 素 的 化 学 结构 含有 一 个 硝 基 葵 环 , 其 骨 盘 
毒性 作用 与 亚 硝 基 - 氨 每 素 有 关 , 它 可 抑制 骨 稀 细胞 内 线 粒 
体 DNA 涌 合 酶 ,导致 DNA 及 蛋白 质 合 成 减少 ,也 可 抑制 
血红 过 的 合成 , 幼 红细胞 质 内 可 出 现 空 泡 及 铁 粒 幼 细胞 增 
多 。 这 种 抑制 作用 是 可 逆 性 的 ,一 旦 药物 停 用 血 象 即 恢复 。 
搞 每 素 也 可 引起 利 剂量 关系 不 大 的 特异 质 反 应 ,引起 骨 艇 
抑制 多 发 生 于 服用 毛竹 素 后 数 周 或 数 月 ,也 可 在 治疗 过 程 
中 突然 类 作用 往往 不 可 逆 。 体 外 研究 发 现 , 氨 窒 
和 四 似 守 素 可 抑制 CFEU-E 和 和 CFU-C 的 生长 ,因此 很 可 能 
是 通过 对 于 细胞 的 毒性 作用 而 引起 再 障 。 

(二 ) 化 学 毒物 ” 菏 及 其 衍化 物 和 再 障 的 关系 已 为 许 
多 实验 研究 所 肯定 , 茶 进 入 人 体 易 固定 于 富 含 脂肪 的 组 织 ， 
攻 性 茶 中 毒 时 蘑 主 要 固定 于 骨 盘 , 茶 的 骨 艇 毒性 作用 与 其 
代谢 产物 ( 荣 二 酚 、 邻 茶 二 酚 ) 有 关 , 柄 类 为 原 浆 全 .可 直接 
抑制 细胞 核 分 多 ,所 形成 的 半 抗 原 可 刺激 免疫 反应 。 改 革 
开放 以 来 ,乡镇 企业 兴起 ,由 于 不 注意 劳 名 
再 障 的 发 病 率 有 所 上 上 升 。 茶 中 毒 再 障 可 星 CAA. 也 可 时 
SAA, 以 后 者 岗 多 。 

(三 ) 电离 辐射 X 线 .7y 线 或 中 子 可 穿 过 或 进入 细 
胞 ,直接 损害 造血 二 细胞 和 和 散 微 环 境 。 长 期 超人 允许 基 放 
射线 照射 (如 放射 源 事 故 ? 可 敏 再 障 。 全 身 照射 超过 700 一 
1000cGy 可 致 持久 性 再 障 , 二 4000cGy 骨 血 微 环境 被 破坏 
消 履 不 能 支持 造血 。 

(四 ) 病毒 感染 ” 病 斑 性 肝炎 和 再 障 发 病 的 关系 已 较 
午 定 , 称 为 病 荆 性 肝炎 相关 性 再 生 隘 但 性 贫血 Cviral 
hepatitis associated aplastic anemia.VIIAAA) . 古 病 毒性 济 
炎 报 严重 的 痢 发 症 之 一 ,发生 率 不 色 1.0%. 二 得 障 患 省 的 
3.2 儿 。80 反 的 病例 引起 再 陈 的 病毒 性 肝炎 业 型 至 今 测 末 
二 位 5( 非 四 、 己 有、 开 戊 但 20 冯 的 病例 明确 由 己 型 时 炎 





























































第 二 章 贫 血 


引起 。 肝 炎 相 关 性 青 障 临床 上 有 两 种 类 型 :急性 型 居多 数 、 
起 病 急 .肝炎 和 再 障 发 病 间 期 平均 10 周 左右 .肝炎 已 处 于 
恢复 期 ,但 再 障 病情 重 ,生存 期 短 :发病 年 龄 轻 , 大 多 病毒 性 
肝炎 亚 型 不 明确 ;慢性 型 属 少数 ,大 多 在 慢性 乙 型 肝炎 基 侧 
上 发 病 . 病 情 轻 .肝炎 和 再 障 发 病 间 期 长 ,生存 期 也 长 。 肝 
炎 病 毒 对 造血 干细胞 有 直接 抑制 作用 :还 可 致 染色 体 畸 变 ， 
也 可 通过 病毒 介 导 的 自身 免疫 异常 ,病毒 感染 尚 可 破坏 骨 
髓 微 循 环 。 其 他 病毒 如 人 类 微小 病毒 B19、EB 病毒 等 也 有 
报道 。 

(五 ) 免疫 因素 ， 原 发 性 获得 性 再 障 已 明确 为 自身 免 
疫 性 再 障 。 此 外 蔚 障 可 继 发 于 胸腺 痛 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 吵 








酸性 筋 膜 炎 和 类 风湿 关节 炎 等 ,患者 血清 中 可 找到 扣 制 造 _ 


血 干 细胞 的 抗体 。 药 物 的 特异 质 反 应 及 病毒 性 肝炎 相关 性 | | 
表 障 也 是 自身 免疫 性 再 障 。 


(六 ) 遗传 因素 ”先天 性 再 障 最 常见 的 类 型 为 Fanconi 


贫血 (Fanconi anemia,FA). 系 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 、 
有 家 族 性 。 贫 血 多 发 现 于 5 一 10 岁 , 多 数 病例 伴 有 先天 性 
上 形 ,特别 是 骨骼 系统 ,如 拇指 短小 或 阀 如 、 多 指 、 桩 上 骨 缩 
短 , 体 格 然 小 .小 头 、 眼 裂 小 .斜视 . 耳 硅 . 展 畸 形 及 心血 管 畸 
形 等 ,皮肤 色素 沉着 也 很 常见 。 本 病 血 红 蛋 白 F(HbF) 常 
曾 高 。 染 色 体 异常 发 生 率 高 ,可 见 染色 体 断裂 、 缺 失 ` 染色 
单 体 互 换 、 核 内 再 复制 、 环 形 染色 体 畸 变 等 :淋巴 细胞 培养 
加 入 DNA 交 联 剂 可 显示 大 量 染 色 体 断 裂 . 借 此 确诊 患者 
中 .37% 的 患者 无 先天 性 畸形 .31% 无 贫血 ,7% 两 者 名 无、 
故 可 诊断 出 不 典型 病例 。34% 的 患者 有 克隆 性 染色 体 异 
常 .依据 累及 基因 的 互补 表 型 至 少 有 13 种 亚 型 (分 别 为 
FANCA、 上 ANCB、FANCC、………FANCN) ,其 相应 的 罕有 及 
基因 也 已 全 部 被 克隆 出 。 患 者 DNA 修复 机 制 有 缺陷 . 因 
此 蚂 性 肿瘤 特别 是 白血病 (MDS、AML) 的 发 生 率 显 落 增 
高 。10% 的 患 儿 双亲 有 近亲 婚配 史 。 

其 他 引起 先天 性 再 障 的 疾病 有 :先天 性 角 化 不 良 (dys- 
keratosis congenita) ,时常 染色 体 隐 多 为 10 岁 以 下 
儿童 发 病 . 除 全 血细胞 减少 外 , 常 具有 指甲 营养 不 良 、 皮 肽 

名 来 沉着 ,口腔 茜 膜 白斑 三 联 症 , 其 端 粒 长 度 灾 短 ; Sh 








wachman-Diamond 综合 征 (Shwachman Diamond syn 
drome) .+ 色 体 隐 性 遗传 80% 病例 有 SBDS 基因 突 







变 .临床 特征 为 胰腺 外 分 泌 功 能 不 全 和 和 骨 艇 衰 问 。 这 些 先 
天 性 再 具有 发 生 MDS 和 AML 高 风险 。 

(七 ) 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 (PNH) PNH 刊 再 陈 
的 关系 相当 密切 .甚至 有 称 为 再 障 -PNH 综合 征 
第 四 节 * 阵 发 性 睡眠 性 血红 和 蛋 自 尿 ”)。 

( 八 ) 妊娠 ”罕有 病例 报告 ,再 障 在 妊娠 期 发病 . 分 旗 
或 人 上 流产 后 缓解 .第 二 次 妊娠 时 青 发 .似乎 与 奸 九 激 活 了 了 
免疫 反应 有 关 。 








参见 本 章 





〖 发 病 机 制 〗 
(一 ) 造血 干细胞 减少 或 缺陷 


大 时 实验 全 究 证 实 , 造 


和 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


血 干 细胞 缺乏 或 缺陷 是 再 障 的 主要 发 病 机 制 。 再 障 患者 不 
仅 在 骨 扩 涂 片 及 活检 中 证 实 有 形态 可 识别 的 造血 细胞 显著 
减少 , 且 CD34- 细胞 也 显著 减少 , 骨 通 祖 细胞 的 体外 培养 
显示 CFU-GM、BFU-E、CFU-E 与 CFU-GEMM 的 集落 形 
成 均 显 著 减 少 ,并 且 有 细胞 从 /集落 比值 升 高 ,长 期 培养 起 
对 细胞 (LTC-IC) 只 有 正常 的 1%。 临 床 和 实验 研究 证 实 再 
障 造 血 干细胞 具有 质 的 缺陷 ,其 造血 干细胞 端 粒 长 度 缩短 ， 
再 障 与 克隆 性 疾病 之 间 的 关系 早已 受到 人 们 的 关注 ,再 障 
和 PNH 的 关系 密切 ,再 障 患者 应 用 抗 胸腺 细胞 球 和 蛋白 治 
疗 后 发 展 成 克隆 性 疾病 可 高 达 57%。 
(二 ) 免疫 异常 ”获得 性 再 障 应 用 抗 淋巴 细胞 球 绰 白 
， 和 (或 ) 环 孢 素 等 免疫 抑制 治疗 后 ,至 少 有 50 汉 一 80 汉 的 患 
者 获得 缓解 ,患者 骨髓 祖 细胞 体外 培养 如 去 除 工 淋巴 细胞 
| 可 使 集落 生长 恢复 ,说 明 造 血 干 细胞 芋 的 减少 很 可 能 是 免 
疫 介 导 。 再 障 骨 艇 中 工 淋 巴 细胞 数量 显著 增多 ,活化 工 细 
胞 的 技 细 胞 可 能 是 造血 细胞 。， 人 类 辅助 性 工 细胞 有 Thl 
利 Th2 两 种 亚 型 ,再 障 患 者 骨 售 中 Thl 细胞 增多 ,Thl 型 
效应 细胞 和 效应 因子 增高 ,Thl/Th2 平衡 向 Thl 偏 移 , 导 
致 IFN-y,IL-2 和 TNF-a 产生 过 多 。 通 过 对 再 障 患 者 外 周 
血 及 骨 诡 淋巴 细胞 造血 抑制 性 克隆 的 研究 ,发 现 再 障 的 发 
病 仅 与 部 分 淋巴 细胞 克隆 有 关 , 很 可 能 通过 特定 抗原 刺激 
后 而 扩 增 的 异常 窒 克 隆 淋 巴 细胞 取代 多 克隆 淋巴 细胞 ， 
能 识别 并 杀伤 表达 该 抗原 的 CD34 - 造血 细胞 ,从 而 导致 造 
血 衰 竭 。 青 障 肯 艇 窦 克隆 工 细胞 内 及 患者 血清 中 均 可 检 
出 含 高 浓度 IFN-y 和 TNF-a。 由 于 和 消 艇 中 IFN-y 和 TNF-a 
产生 过 多 ,诱导 CD34 细胞 上 调 Fas 抗原 的 表达 ,通过 
Fas/Fasl(Fas 配 体 ) 启 动 凋 亡 ,使 骨 复 CD34- 细胞 大 是 洞 
亡 , 从 而 引起 造血 千 细 胞 减少 ， 人 研究 发 现 SAA 发 病 存 在 遗 








型 及 细胞 因子 高 产 率 多 态 性 基因 型 ,可 能 是 SAA 易 感 基 
央 。 近 年 来 研究 发 现 SAA 患者 免疫 调节 工 细 胞 (CD4 
CD25 Foxp”… ) 减 少 .Thl 细胞 转录 央 子 Tbet 表达 上 上调 ， 
并 可 激活 IFN-y 基因 转录 ,IFEN y 产生 增 乡 在 SAA 发 病 过 
程 中 起 重要 作用 。 

SAA 是 以 骨骼 为 靶 器 官 ;以 细胞 免疫 异常 为 主 的 自身 
免疫 性 疾病 ,理论 上 引起 这 种 异常 细胞 免疫 的 抗原 应 为 造 
电 上 / 祖 细胞 所 特有 , 现 已 发 现 Kinectin,PMS1、DRSIl 及 膜 
突 重 白 是 SAA 潜在 的 鞠 抗 原 。 




















〖 病 理 】 

(一 ) 再 障 的 骨 骨 病变 主要 是 造血 组 织 减少 , 红 消 髓 
减少 , 代 以 脂肪 组 织 。 正 常 成 人 骨 忌 造血 组 织 与 此 
芒 组 织 比例 约 为 1: 1, 再 际 时 多 在 2: 3 以上。 造血 灶 中 
造血 细胞 ( 指 蒂 ,红利 巨 核 细胞 系统 ) 减 少 ,而 * 正 造 页 细胞 ” 
沐 巴 细胞 , 浆 细 胞 ,组织 哮 磊 细胞 和 同 状 细胞 ) 增 允 。 符 
血 中 有 血浆 渗 出 出 自 、 沫 巴 细 胞 增生 及 间 质 水 肿 ，SAA 
天 病 区 
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缩 ", 先 累及 骼 骨 , 然 后 是 束 突 与 胸骨 。CAA 尚 存在 代 偿 性 
增生 灶 , 后 者 主要 是 幼 红细胞 增生 伴 成 熟 谨 但 。 

(二 ) 骨骼 以 外 及 器 病变 尸检 见 皮肤 、 黏 膜 及 内 及 出 
血 , 脑 出 血 的 发 生 率 为 52. 6%。 出 血 的 主要 原因 是 血小板 
减少 和 血管 辟 异 常 ,血小板 质 也 有 异常 ,小 型 小 板 占 
50 色 。 血 中 出 现 类 肝素 ,蛋白 C 抗 原 含 旺 及 抗 凝血 酶 亚 活 
性 增高 。 再 障 趾 者 易 并 发 各 种 感染 ,以 革 兰 阴性 杆菌 包括 
大 肠 杆 菌 、 铀 绿 假 单 胞 菌 及 金黄 色 和 葡萄 球菌 为 主 。 细菌 人 
侵 途 径 除 皮肤 、 黏 膜 外 ， 冒 肠 道 屏障 功能 降低 或 因 出 血 及 黏 
膜 溃 疡 也 是 重要 的 人 侵 部 位 。 机 体 防御 功能 减退 和 粒 细胞 
及 单 核 细胞 减少 以 及 淋巴 组 织 获 缩 都 有 密切 关系 ,后 于 以 
SAA 为 著 , 导 致 不 同 程度 的 细胞 及 体液 免疫 异常 。 反复 输 
血 者 可 见 含 铁血 黄 素 沉着 ,甚至 发 生铁 负荷 过 多 。 本 病 的 
死亡 原因 主要 为 颅 内 出 血 , 心 力 衰 况 , 肺 水 肿 及 各 种 严重 


感染 。 

















【临床 表现 】 

(一 ) SAA 起 病 急 , 进展 迅速 , 常 以 出 血 和 感染 ,发 
热 为 首 起 及 主要 表现 。 病 初 贫血 常 不 明显 ,但 随 着 病程 发 
展 呈 进行 性 进展 。 儿 乎 均 有 出 血 倾 向 ,60 吧 以 上 有 内 脏 出 
血 ,主要 表现 为 消化 道 出 血 、 血 尿 、 眼 底 出 血 ( 常 伴 有 视力 障 
碍 ) 和 颅 内 出 血 。 皮 肤 、 黏 膜 ; ; 血 广 泛 而 严重 , 且 不 易 控制 。 
病程 中 几乎 均 有 发 热 , 系 感染 所 致 , 常 在 口 咽 部 和 肛门 周转 
发 生 坏 死 性 溃疡 ,从 而 导致 败血症 。 肺 炎 也 很 常见 。 感染 
和 出 血 互 为 因果 ,使 病情 日 益 恶 化 ,如 仅 采 用 一 般 性 治疗 多 
数 在 1 年 内 死亡 。 | 

(二 ) CAA。 刀 病 级 慢 ,以 贫血 为 首 起 和 主要 表现 ;出 
血 多 限于 皮肤 夕 蜡 , 且 不 严重 ;可 并 发 感染 ,但 常 以 呼吸 道 
为 主 ,容易 控制 。 若 治疗 得 当 、 坚 持 不 懈 , 不 少 患 者 可 获得 
长 期 绥 解 以 至 痊 僵 ,但 也 有 部 分 串 者 迁延 多 年 不 念 , 共 至 病 
程 长 达 数 十 年 ,少数 到 后 期 出 现 SAA 的 临床 表现 。 














【辅助 检查 】 

(一 ) 血 象 ” 旦 全 血细胞 减少 ,贫血 届 正 常 细胞 型 , 亦 
可 旦 经 度 大 红细胞 型 。 外 周 血 片 手工 分 类 十 分 重要 , 红 细 
起 形态 应 基本 正常 , 仪 见 轻 度 大 小 不 -- ,但 无 明显 畸形 及 多 
染 现象 ,无 幼 红细胞 出 现 .绝对 不 会 有 幼 粒 细胞 出 现 。 网 织 
红细胞 显著 减少 。 

(二 ) 骨 钥 象 “ 应 做 多 部 位 峭 出 穿刺 涂 片 检查 并 同时 
进行 骨 盘 小 粒 分 类 计数 ，SAA 星 多 部 位 增生 减低 或 重度 减 
低 .三 系 造血 细胞 明显 减少 ,尤其 是 巨 核 细胞 和 幼 红细胞 : 间 
造血 绢 胞 增多 ,尤为 巴 细胞 增多 。CAA 不 同 部 位 穿刺 所 
得 的 划 盘 象 很 不 一 致 ,可 从 增生 不 良 到 增生 象 .但 于 少 归 有 

个 部 位 增生 不 良 ; 划 增 生 良好 , 晚 幼 红细胞 ( 炭 核 ?比例 党 
增多 .其 核 为 不 规则 分 叶 状 ,呈现 腊 核 障碍 ,但 巨 核 细胞 胃 是 
减少 。CAA 串 有 轻 度 造血 ,但 绝对 不 会 出 现 粒 系 


人 


利 巨 核 细 胞 病态 造血 。 革 笛 涂 片 肉眼 观察 油 滴 增 多 ;和 几 区 小 




















第 二 章 贫 血 


酶 活力 低 于 正常 .外 周 血 红细胞 .中 性 粒 细胞 或 淋巴 细胞 
CD59 和 CD55 标记 率 测 定 至 少 有 二 系 血 细胞 CD59/CD55 


粒 镜 检 非 造血 细胞 和 脂肪 细胞 增多 .一 - 般 在 60% 以 上 。 
(三 ) 骨髓 活 组 织 检查 和 放射 性 核 素 ”由 于 骨髓 涂 片 














易 受 周围 血液 稀释 的 影响 ,有 时 一 两 次 涂 片 检查 难以 正确 
反映 造血 情况 ,而 骨 复活 组 织 检查 (至 少 取 2cm 骨 艇 组 织 ) 
估计 增生 情况 优 于 涂 片 ,可 提高 诊断 的 正确 性 ,应 作为 诊断 
表 障 的 必 备 条 件 。 硫 化 *”" 锝 或 氮 化 钢 全 身 骨 扩 YY 照相 
可 反映 全 身 功能 性 骨 角 的 分 布 ,再 障 时 在 正常 骨 骨 部 位 放 
射 性 摄取 低下 甚至 消失 ,因此 可 以 间接 反映 造血 组 织 减 少 
的 程度 和 部 位 。 

(四 ) 其 他 检查 ” 流 式 细胞 术 检 测 骨 血 CD34#+ 细胞 数 
对 鉴别 再 障 和 低 增 生 MDS 有 重要 意义 ,再 障 显著 降低 
(<0.5%)，, 低 增生 MDS 则 明显 增高 。 造 血 祖 细 胞 培养 不 
仅 有 助 于 诊断 ,而 且 有 助 于 检 出 有 无 抑制 性 淋巴 细胞 或 血 
清 中 有 无 抑制 因子 。 成 部 中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 活力 增 
高 ,血清 溶菌 酶 活力 减低 。 抗 碱 血 红 蛋 白 量 增多 。 染 色 体 
检查 除 Fanconi 贫血 染色 体 晨 变 较 多 外 .一 般 再 障 届 正常， 
如 有 核 型 异常 须 除外 此 入 增生 异常 综合 征 。 












【诊断 与 鉴别 诊断 】 

参考 1987 年 第 四 届 全 国 再 障 学 术 会 议 修订 的 再 障 诊 
断 标准 如 下 :@@ 全 血细胞 减少 ,网 织 红细胞 绝对 值 减 少 , 淋 
巴 细胞 相对 增多 。 四 一 般 无 肝 、. 脾 大 。 图 骨 盘 检查 显示 至 
少 有 一 个 部 位 增生 减低 或 重度 减低 (如 增生 活跃 . 巨 核 细胞 
应 明显 减少 及 淋巴 细胞 相对 增多 , 骨 身 小 粒 成 分 中 应 见 非 
造血 细胞 增多 )。@ 能 除外 其 他 引起 全 血细胞 减少 的 疾病 . 
如 阵 发 性 睡 卢 性 血红 蛋白 尿 、 骨 血 增 生 3 E 
体 介 导 的 全 血细胞 减少 、 急 性 造血 功能 
急性 白血病 ,恶性 组 织 细胞 病 等 。 

再 障 必须 和 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

(一 ) 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 {paroxysmal nocturnal 
hemoglobinuria, PNH) 尤其 是 血红 蛋白 尿 不 发 作者 极 易 
误诊 为 再 障 。 本 病 出 血 和 感染 较 少 见 , 网 织 红 细胞 增高 , 骨 
散 幼 红细胞 增生 , 尿 中 含 铁血 黄 素 ,糖水 试验 .Ham 试验 及 
蛇毒 因子 溶血 试验 呈 阳 性 反应 ,成 熟 中 性 粒 细胞 三 性 磷酸 









缺失 率 汪 10% 等 . 均 有 助 于 鉴别 。 

(二 ) 骨 久 增生 异常 综合 征 (myelodysplastic syndrome， 
MDS) 其 中 难 治 性 贫血 型 极 易 和 不 典型 再 障 相 混 淆 : 尤 
其 是 低 增生 MDS( 骨 复活 检 骨 艇 细胞 面积 过 20%)。MDS 
虽 有 全 血细胞 减少 ,但 骨 通 三 系 细胞 均 增生 , 巨 核 细胞 也 增 
多 ,三 系 中 均 可 见 有 病态 造血 .染色 体检 查核 型 异常 占 
31.2%, 肯 笑 组 织 切 片 检查 可 见 “ 幼 稚 前 体 细胞 异常 定位 ” 
(CALIP) 现 象 。 低 增生 MDS 骨 艇 增生 减低 ,但 原始 细胞 数 
已 之 1%% 一 20 池 ,再 障 不 应 发 现 原始 细胞 。 

(三 ) 低 增 生性 急性 白血病 (hypoplastic acute leuke- 
mia) ”多 见于 老年 人 . 病 和 i 
肿 大 ,外 周 旦 全 血细胞 减少 .未 见 或 偶 见 少 其 原始 细胞 。 骨 艇 ， 
灶 性 增生 减低 ,但 原始 细胞 百分比 已 达 白 血 病 诊 断 标准 。 

(四 ) 纯 红细胞 再 生 障 碍 性 贫血 (pure red cell aplasia 
溶血 性 贫血 的 再 障 危 象 和 急性 造血 仿 
血细胞 减少 ,起 病 急 ,有 明确 诱因 ,去 除 后 可 自行 缓解 .后 者 
骨髓 象 中 可 出 现 巨 原 红细胞 。 慢 性 获得 性 纯 红 细胞 再 生 障 
碍 性 贫血 如 有 白细胞 和 血小板 轻 度 减 少 , 需 注 意 和 CAA 
作 鉴 别 。 


【治疗 】 

包括 病因 治疗 、 支 持 疗 法 和 促进 骨髓 造血 功能 恢复 的 
各 种 措施 。 以 自身 免疫 性 再 障 为 例 . 非 重 型 如 不 必 依 赖 输 
血 者 治疗 可 以 雄 激素 为 主 , 辅 以 其 他 综合 治疗 .经 过 长 期 不 
懈 的 努力 .能 取得 满意 疗效 .不 少 病例 血红 蛋白 恢复 正常 ， 
但 血小板 长 期 处 于 较 低 水 平 .临床 无 出 血 表 现 .可 恢复 轻 工 
作 。 输 血 依赖 的 非 重 型 再 障 首选 环 孢 类 (CsA) 十 雄 激 
疗 .6 个 月 治疗 无 效 者 亦 可 选用 ATG/ALG 十 CsA 治疗 。 
SAA 预后 差 . 一 旦 确诊 宜 及 早 (3 周 内 ) 选 用 骨 祝 移植 或 抗 
胸腺 球 蛋白 (ATG)/ 抗 淋巴 细胞 球 蛋白 (ALG) 十 CsA 治 
疗 。 治疗 方案 的 选择 可 依据 患者 年 龄 及 有 无 人 类 白细胞 抗 
原 (CHLA) 相 配 同 胞 供 者 ( 表 20-2-3) 。 











anemia) 














表 20-2-3 ”获得 性 原 发 性 SAA 治疗 方案 的 选择 











年 龄 一 20 岁 20 一 40 岁 二 40 岁 
HLA 相合 
同胞 供 者 有 无 有 无 洛 无 
一 线 治疗 。 MSBMT IST MSBMT IST IST IST 
二 线 治疗 ”IST 或 2 次 MSB- IST 或 MUDT 或 IST IST 或 MUDT MSBMT IST, 失败 后 才 


MT CBT 


考虑 MUDT 





注 :ISTGmmunosuppresive therapy) ;免疫 抑制 洽 疗 ; MSBMT(Cmatched sibling bone marrow transplaaD) : HLA 相配 同胞 供 者 肖 惫 徐 
植 ;MUDTCmatched unrelated donor transplanD : HLA 相配 非 血 绢 供 省 移植 ;CBTCumbilical vord blood transplantation) : 脏 血 移 礼 


(一 ) 免疫 抑制 剂 治疗 (immunosuppresive therapy， 
IST) 适用 于 年 龄 大 于 40 岁 或 无 HLA 相配 回 胞 供 黎 者 





的 SAA。 最 常用 的 是 抗 胸腺 
球 重 拥 (ALG)。 基 机制 可 能 





际 盘 站 (ATG) 和 抗 淋 如 细胞 
:要 通过 去 除 抽 制 性 工 淋 巴 
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慢 或 急 进 , 肝 . 脾 . 淋 巴结 一 般 不 | 人 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


细胞 对 骨 久 造血 的 抑制 。 剂 量 因 来 源 不 同 而 异 , 马 源 
ALG/ATG 10 一 15mg/(kg。d), 免 源 ALG/ATG 2.5 一 
3. 75mg/(kg - d) , 猪 源 ATG 20~30mg/(kg . d) , 共 5 天; 
用 生理 盐水 稀释 后 先 做 过 敏 试验 ( 单 支 ATG/ALG 的 1/10 
量 置 100ml 生理 盐水 静脉 滴 注 1 小 时 ) ,如 无 反应 然后 缓慢 
从 大 静脉 内 滴 注 ,全 量 在 12 一 18 小 时 内 滴 完 :同时 静脉 滴 
注 氧化 可 的 松 (100 一 200mg) ,经 另 一 静脉 通道 与 ATG/ 
ALG 同步 输 注 。 患 者 最 好 给 予 保护 性 隔离 。 为 预防 血清 
病 , 宜 在 第 5 天 后 口服 泼 尼 松 Img/(kg。d) .第 15 天 后 减 
半 , 第 30 天 停 用 。 不 宜 应 用 大 剂量 最 上 腺 皮质 激素 ,以 免 
引起 股骨 头 无 菌 性 坏死 。3 一 4 个 月 以 后 评价 疗效 ,无效 确 
认 后 可 进行 第 2 次 ALG/ATG 治疗 , 须 换 用 其 他 动物 来 源 
1 的 制剂 。 单 用 治疗 SAA 的 有 效率 可 达 40 中 一 60 中 ,有效 
| 者 50% 可 获 长 期 生存 。 不 良 反 应 有 发 热 、 寒 战 .皮疹 等 过 
敏 反 应 :以 及 中 性 粒 细胞 和 血小板 减少 引起 的 感染 和 出 血 ， 
滴 注 静脉 可 发 生 静 脉 炎 , 血 清 病 在 治疗 后 7 一 10 天 出 现 。 
用 药 期 间 维 持 血 小 板 >>10X107/L。 因 ALG/ATG 具有 抗 
血小板 活性 作用 , 故 不 能 在 输 注 ALG/ATG 的 同时 输 注 血 
小 板 基 液 。 
环 孢 素 (CsA) 的 作用 机 制 主要 通过 阻 断 IL-2 受 体 表 
达 来 阻止 细胞 毒性 淋巴 细胞 的 激活 和 增殖 ， 抑制 产生 
IL-2 和 干扰 素 -Y。 剂 量 为 3 一 5mg/(kg . d) ,分 两 次 口服 。 
多 数 病例 需要 长 期 维持 治疗 , 减 重 要 缓慢 , 减 量 过 快 会 增加 
复发 风险 。 一 般 推 荐 疗效 达 平 台 期 后 持续 服药 至 少 12 个 
月 。 对 SAA 的 有 效率 也 可 达 40 兴 一 60 光 .出现 疗效 的 时 
间 也 需要 3 个 月 。 不 良 反应 有 消化 道 证 状 . 肝 肾 毒 性 作用 、 
多 毛 、. 牙 眼 肿 胀 .肌肉 圭 闫 , 为 安全 用 药 宜 采 用 血 药 浓度 监 
测 , 安 全 有 效 谷 浓度 范围 成 人 为 150 一 250pg/L, 儿 童 为 
100~150ug/L。 
现代 强烈 免疫 抑制 治疗 ( 指 ALG/ATG 和 CsA 联合 治 
疗 ,CsA 口服 可 与 ALG/ATG 同时 应 用 或 ALG/ATG 开始 
后 世 周 用 ) 已 成 为 SAA 的 标准 治疗 ,有 效率 可 达 70 外 一 
80 兴 .并且 有 效 速 度 略 快 于 单 用 ATG, 强 烈 免 疫 抑 制 治疗 
的 疗效 已 可 和 骨 散 移植 相近 ,但 前 者 不 能 根治 , 且 有 远 期 并 
发 症 ,如 出 现 克 隆 性 疾病 ,包括 MDS、PNH 和 白血病 等 。 
伴 有 明显 PNH 克隆 (>50%%) 的 再 障 患 者 慎 用 ALG/ATG 
治疗 ;妊娠 期 不 推荐 使 用 ALG/ATG, 但 可 予 CsA 治疗 : 先 
天 性 再 障 对 IST 无 效 。 

其 他 免疫 抑制 剂 尚 有 单 克隆 抗 工 细胞 抗体 及 吗 替 麦 考 
动 耳 ( 才 券 酚 县 酷 , 戏 悉 ) 等 。 大 剂量 静脉 输 注 免疫 球 借 自 
(HD-IVIG) ,可 封 并 单 核 - 巨 哗 细胞 Fe 受 体 ,延长 抗体 包 染 
血小板 的 寿命 . 亦 可 封闭 抑制 性 工 淋巴 细胞 的 作用 .中 和 病 
虚 利 免疫 调节 效应 ,适用 于 SAA 有 致命 出 血 表现 华 血 小 板 
加 种 抗体 阳性 ,血小板 输 注 无 效 蛙 ,以 及 病毒 相关 考 产 重 再 障 
的 治疗 国外 有 应 用 大 剂 全 环 磷酸 胺 [CTX img (ke 。d， 
} 治疗 SAA. 但 治疗 相关 病死 率 商 而 末 被 推荐 
抑 抹 剂 的 疗效 均 不 及 AL ATG 和 Cs 






























和 骨 般 移植 (bone marrow transplantation, BMT) 
是 治疗 SAA 和 VSAA 的 最 佳 方法 , 且 能 达到 根治 月 的 。 
移植 后 长 期 无 病 存 活 率 可 达 60%% 一 80 闻 ,但 移植 需 尽早 进 
行 . 因 初诊 党 输 红 细胞 和 血小板 ,这 样 易 使 受 者 对 献血 员 
的 次 要 组 织 相 容 性 抗原 致 敏 ， 导致 移植 排斥 的 发 生 率 升 高 。 
一 日 确诊 SAA 或 VSAA, 具 有 HLA 配 型 相合 的 同胞 供 
者 ,年 龄 一 30 岁 ,应 首选 异 基因 骨 艇 移植 ;如 年 龄 在 30 岁 
以 上 的 患者 进行 BMT 并 无 优势 。 年 龄 在 40 一 与 岁 的 串 
者 ,应 于 2 个 疗程 标准 免疫 抑制 剂 治疗 失败 后 才 考 虑 骨 艇 
移植 治疗 。HLA 配 型 相合 无 关 供 者 的 骨 摔 移植 适应 证 党 
握 必 须 严格 , 仅 适用 于 无 同胞 供 者 且 人 免疫 抑制 治疗 失败 的 
忠 者 的 二 线 治疗 ,并 需要 有 采用 高 分 辨 技术 配 型 I 类 和 
类 抗原 完全 相合 的 供 者 ,要 在 有 经 验 的 骨 艇 移植 中 心 进行 
治疗 。 外 周 造 血 干细胞 移植 不 推荐 用 于 SAA 患者 。 
Fanconi 贫血 患者 对 放 、 化 疗 极为 敏感 ,因此 宣 采 用 非 清 血 
肯 藤 移植 (BMT)。 | 

(三 ) 雄 激 素 系 治疗 非 重 型 再 障 不 必 依赖 输血 患者 
和 先天 性 再 障 的 首选 药物 。 常用 的 雄 激 素 有 司 坦 唑 醉 ( 康 
力 龙 ,stanozolol) , 系 17a 烷 基 雄 激 素 类 ; 丙 酸 尝 酮 和 十 一 
酸 乍 琢 ( 安 雄 ) 系 和 驾 丸 素 酝 类 。 罕 酮 进入 体内 ,在 前 列 原 细 
胞 内 通过 5 还 原 酶 的 作用 ,形成 活力 更 强 的 5u 双 氨 尝 酮 ， 
促使 肾 分 沁 红 细胞 生成 索 ， 巨 叭 细胞 产生 粒 - 巨 叭 细 胞 集落 
刺激 因子 ;在 肝 细 胞 内 经 58 还 原 酶 作用 生成 58- 双 气 蜀 天 
和 本 胆 烷 醇 珊 (etiocholanolone) ,后 两 者 对 造 血 干 细胞 具有 
直接 刺激 作用 ,促使 其 增殖 和 分 化 。 

因此 雁 激 素 必须 在 一 定量 残存 的 造血 于 细胞 基础 上 才 
能 发 挥 作用 ,对 SAA 常 无 效 ,对 CAA 有 一 定 的 疗效 ,但 用 
药剂 是 要 大 ,持续 时 间 要 攻 。 丙 酸 举 醋 5 一 100mg'd 肌 闪 
注射 ; 司 坦 哗 醇 6~12mg/d 口服 ;十 一 酸 雇 丽 ( 安 雄 )120~~ 
160mg/d 口 服 : 十 一 酸 亩 羡 注 射 液 0. 25g 肌 内 注射 ,每 周 1 
次 ,首次 1. 0g。 疗 程 至 少 6 个 月 以 上 。 

国内 报告 的 有 效率 为 34. 9% 一 8 ,缓解 认为 10% 一 
54%。 红 系 疗效 较 好 ,一 般 治 疗 后 1 个 月 网 织 红细胞 开始 
上 升 ,随后 血红 蛋白 上 升 ,2 个 月 后 白细胞 开始 上 逢 ,但 血 


































男性 化 而 作用 较 大 ,出 现 疤 疤 、 毛 发 增多 .声音 变 粗 . 女 性 半 
经 ,儿童 崩 成 狼 加 速 及 骨 骨 早期 融合 , 旦 有 一 定 程度 的 水 钠 
注 锁 。 两 记 多 处 轮换 
注射 。17@ 迷 基 类 雄 激 有 六 为 
轻 , 但 肝 毒 性 反应 显著 大 于 丙 酸 举 后 出 现 
高 ,严重 者 发 生 肝 内 胆汁 滩 积 性 黄 辣 ' 少 数 攻 
省 和 肝 阁 ,但 你 药 后 可 消散 。 

(四 ) 其 他 治疗 ”加 支 持 疗法 : 凡 有 可 能 引起 骨 钢 和 
的 物质 均 应 设法 去 除 .禁用 一 切 对 消 艇 有 抽 制 作用 的 药物 
积极 做 好 个 人 卫生 和 护理 工作 。 对 六 细胞 缺乏 者 宜 保护 性 
随 离 .积极 预防 感染 。 输 血 要 掌握 指 征 . 准 备 做 胃 血 移 秆 


















者 ,移植 前 输血 会 直接 影响 其 成 功率 .尤其 不 能 输家 族 成 员 
的 血 。 一 般 以 输入 浓缩 红细胞 为 妥 。 严 重出 血 者 宜 输 入 浓 
0 天 用 中 或 HLA ee 
0 反复 ee own 
疗 。 重 组 人 EPO 无 益 于 再 障 的 治疗 , 尚 无 足够 证 据 表明 重 
组 人 TPO 和 IL-11 治疗 再 障 有 效 .G-CSF 用 于 再 障 治疗 的 

利 蜂 一 直 存 在 争议 ,IST 治疗 方案 中 不 宜 常规 加 用 G-CSF。 
思 中 医药 : 治 宜 补肾 为 本 , 奈 益 气 活血 。 常 用 中 药 为 鹿角 
胶 , 仙 茅 、 仙 灵 脾 .黄芪 、 生 熟地 . 首 乌 . 当 归 、 艾 芙 、 巴 载 、 补 
骨 脂 . 苑 丝 子 .枸杞 子 .阿胶 等 。 









【预防 】 

1. 对 造血 系统 有 损害 的 药物 应 严格 掌握 指 征 ,防止 小 
用 。 在 使 用 过 程 中 要 定期 观察 血 象 。 

2. 对 接触 损害 造血 系统 毒物 或 放射 性 物质 
应 加 强 各 种 防护 措施 ,定期 进行 血 象 检查 。 

3. 大 力 开展 防治 病毒 性 肝炎 及 其 他 病毒 感染 工作 。 
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第 三 节 ” 纯 红细胞 再 生 
障碍 性 贫血 

林 果 为 

纯 红细胞 再 生 障 碍 性 贫血 (pure red cell aplasia 
anemia, PRCA) 简 称 纯 红 再 障 , 系 选择 性 影响 骨 锯 红 系 前 
体 细胞 增殖 和 分 化 .引起 单纯 红 系 造血 衰 竟 ,而 艇 系 、 巨 核 
: 常 的 一 组 少见 贫血 综合 征 。 临 床上 可 分 为 先天 






性 两 大 类 ,后 者 又 可 分 为 急性 自 限 型 和 蔓 性 型 两 
并 胸腺 


型 。 据 国内 综合 报告 共 95 例 , 其 中 先天 性 23 例 . 合 
瘤 6 例 , 继 发 性 29 例 , 原 发 性 37 例 。 

本 同 的 临床 表现 是 有 严重 进行 性 贫血 , 呈 
细胞 性 或 轻 度 大 红细胞 性 贫血 , 伴 网 织 红 细胞 显著 减少 
(<<1%，, 绝对 值 和 过 10 X10”) 

小 板 数 正 常 或 接近 正常 ，; 
巨 核 细 胞 系列 增生 









L) 或 闪 如 ,周围 答 和 白 细胞 和 血 
细胞 和 





骨 艇 有 核 细胞 并 不 减少 ， 
党 .但 幼 红细胞 系列 显 簿 减少 ,其 至 完 











第 二 章 贫 血 


全 缺乏 :应 二 5 中 。 个 别 病 例 可 见 幼 红细胞 系列 成 熟 停顿 于 
早期 阶段 ,出 现 原 红细胞 小 狂 且 伴 巨 幼 样 变 .但 缺乏 较 成 熟 
的 幼 红细胞 。 

(一 ) 先天 性 纯 红 再 障 ”Diamond-Blackfan 贫血 (Dia- 
mond-Blackfan anemia)90% 于 出 生 到 1 岁 内 起 病 。10 听 一 
20% 的 患者 有 家 族 中 .为 常 染色 体 显 性 遗传 ,少数 为 隐 性 路 
传 。25% 的 患者 有 位 于 19q13. 2 染色体 DBAI (RPS19) 基 

因 突 变 ,其 余 35 中 病例 发 现 位 于 8p23-22 的 DBA2 基因 突 
变 。 患 儿 生 长 发 育 迟 缓 , 可 有 先天 性 畸形 ,如 上 骨骼 .心血 管 
或 泌尿 生殖 器 畸形 。 患 者 红细胞 腺 苷 脱 氨 酶 和 HbF 升 高 ， 
2% 的 患者 最 终 发 生 急 性 白血病 。80% 的 患 儿 对 小 剂量 肾 
上 腺 皮质 激素 [ 泌 尼 松 2mg/(kg。d) 口服] 有效, 白介素 -3 
[5 一 10kg/(kg。d) ,皮下 注射 -或 甲 气 氢 普 胺 (10mg. 每 日 | 

















3 次 口服 , 共 4 个 月 ) 亦 有 效 。 无 效 者 可 做 HLA 相合 同胞 
供 者 异 基因 骨 通 移植 。 
(二 ) 急性 自 限 型 获得 性 纯 红 再 障 多数 以 急性 造血 


功能 暂时 停顿 为 主要 表现 。 起 病 急 , 常 在 轻 度 感染 后 突然 
发 生 进行 性 全 血细胞 减少 ,网 织 红 细胞 剧 度 减少 ， gr 
骨 锯 象 和 再 生 障 碍 性 贫血 不 能 区 别 , 有 时 在 骨 摔 中 可 见 
大 原始 红细胞 ,经 2 一 6 周 后 自然 恢复 ， oii 
上 升 , 甚 至 出 现 反 跳 , 通 象 逐渐 出 现 各 期 幼 红细胞 。 称 为 急 
性 造血 停滞 (acute arrest of hemopoiesis) ,如 在 原 有 慢性 溶 
血性 贫血 基础 上 发 生 . 原 有 溶血 性 黄 盖 亦 可 减轻 .又 称 溶血 
性 贫血 的 再 生 障 碍 危 象 (aplastic crisis)。 其 病因 多 数 为 病 
毒 感染 ,特别 是 人 类 微小 病毒 (parvovirus) HPV-B19 感染 、 
可 选择 性 感染 和 溶解 红 系 祖 细胞 ,溶血 性 贫血 因 骨 通红 系 
增生 . 易 为 HPV-B19 所 侵犯 ,尤其 是 患者 有 免疫 缺陷 时 。 
可 测定 血清 HPV-B19 的 IgG ,IgM 抗体 .两 者 均 阳 性 表示 
有 近期 感染 ,最 好 测定 病毒 的 DNA 序列 。 再 障 危 象 亦 可 
发 生 在 EB 病毒 、 肝 炎 病 每 和 腮腺 炎 病 毒 感染 基础 上 。 药 
物 也 能 引起 急性 造血 停 灌 ,如 磺胺 类 药物 、 钥 器 素 、 茶 受 英 
钠 、 异 烟 肝 、 硫 唑 嗓 叭 等 ,通过 免疫 机 制 或 直接 抑制 造血 细 
胞 DNA 合成 引起 。 急 性 纯 红 再 障 尚 可 见于 1 一 上 岁 小 儿 ， 
数 周 后 自 愈 ,并 无 感染 因素 . 称 儿 童 暂 时 性 幼 红 细 用 后 
(transient erythroblastopcnia of childhood.TEC)7 。 病 毒 感 
引起 者 应 选用 大 剂 基 静脉 用 丙种 球 斑 和 白 [L400mg (kg 。d)、 
每 3 一 4 周 1 Rb 药物 引起 应 及 时 停 药 , 停 药 后 大 多 数 病 
例会 安 完全 恢复 
(三 ) 慢性 获得 性 纯 红 再 障 “主要 见于 成 人 , 系 自 甘 锡 
疫 机 制导 致 PRCA, 可 通过 工 淋巴 细胞 或 NK 细胞 介 导 .人 少 
数 可 通过 自身 抗体 介 导 的 红 系 抑制 。 可 分 原 发 性 PRCA 
(原因 不明. 约 占 30% 的 病例 ) 和 继 发 性 PRC 用 
许多 疾病 相关 .包括 ;中 胸腺 六 :103 
腺 瘤 Cthymoma) . 仪 5% 的 胸腺 病 ; 纯 红 再 障 : 这 些 股 
ee 少数 为 恶性 ;女性 多 见 [ 女 : 男 为 (3 ~ 
1.5) 1.。 央 此 内 性 型 PRCA 均 应 详细 检查 有 无 胸腺 塘 、 
En 入 线 胸 部 后 前 位 . 侧 位 和 20 斜 位 摄 片 . 可 和 栓 山 
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3 一 15 冯 的 患者 人 有 有 网 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


85% 一 90% 的 胸腺 瘤 ,CT 扫描 的 检 出 率 可 达 100 中 。 胸 腺 
瘤 诊断 一 旦 确立 应 及 早 切除 , 术 后 贫血 的 缓解 率 仅 30%; 
如 术 后 未 获 缓解 者 ,应 给 予 免疫 抑制 剂 治疗 。@ 淋 巴 增殖 
性 疾病 :PRCA 见于 6% 的 慢性 淋巴 细胞 白血病 , 10 好 一 
15 兴 的 工 细胞 大 颗粒 淋巴 细胞 白血病 , 偶 见 于 非 牌 奇 金 淋 
巴 瘤 和 急性 淋巴 细胞 白血病 。 图 结缔 组 织 病 :PRCA 可 见 
于 系统 性 红斑 狼疮 .类 风湿 关节 炎 、 干 炬 综合 征 、 混 合 结缔 
组 织 病 \ 成 人 Still 病 。 轩 重组 人 红细胞 生成 素 诱发 的 纯 红 
再 障 (epo-PRCA) :主要 见于 长 期 应 用 基因 重组 人 红细胞 
生成 素 (epoietin-alpha) 皮 下 注射 后 发 生 PRCA, 体 内 产生 
对 EPO 的 中 和 抗体 。 诊 断 epo-PRCA 应 至 少 使 用 EPO 三 
周 以 上 ,血清 检 出 EPO 抗体 ,并 有 中 和 EPO 的 能 力 , 疑 
epo-PRCA 应 及 时 停 药 。@ 骨 角 增 生 异 常 综合 征 (MDS): 
PRCA 亦 可 是 MDS 首发 表现 ,此 系 红 系 生 成 异常 的 克隆 性 





”疾病 ,并 非 免 疫 机 制 引起 。 


本 病 的 治疗 应 及 时 选用 免疫 抑制 剂 。 自 身 免疫 因素 引 
起 的 PRCA, 包 括 慢性 淋巴 细胞 白血病 或 自身 免疫 性 疾病 ， 
发 现 有 抑制 红 系 和 中 和 EPO 的 抗体 ,可 选用 肾上腺 皮质 激 
素 治 疗 。 若 为 恶性 肿瘤 伴 发 者 应 积极 治疗 原 发 病 。 对 工 
淋巴 细胞 介 导 的 慢性 获得 性 纯 红 再 障 应 选用 环 孢 崇 、 抗 淋 
巴 细 胞 球 租 白 或 抗 胸腺 细胞 球 弄 白 \ 环 会 酰胺 等 免疫 抑制 
剂 , 圭 公 茧 总 苷 也 可 选用 。 环 孢 索 的 疗效 高 于 再 生 障 碍 性 
血 ,应 作为 首选 。 应 用 免疫 抑制 剂 治疗 可 使 66% 以 上 的 
缓解 ,但 复发 率 可 达 80%。 体 内 抗体 滴 度 高 者 也 
可 选用 血浆 呼 换 术 。 达 那 肉 ( 烘 凑 雄 烯 异 呆 哄 ,danazol) 或 
CD20 单 克隆 抗体 ( 美 罗 华 ) 亦 可 试用 。 为 改善 症状 可 输 红 
细胞 .长 期 反复 输血 者 铁 负荷 过 多 发 生 率 较 高 , 宜 及 时 选用 
去 铁腕 。 
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第 四 闻 ” 阵 发 性 睡眠 性 
血红 蛋白 尿 
林 果 为 ” 周 建 国 
阵 发 性 睡 腿 性 血红 蛋 鼎 尿 (paroxysmal nocturnal he 


oglobinuria. PNEH) 系 获得 性 造血 干细胞 基因 突变 引 起 血 


2320) 


细胞 膜 缺陷 所 臻 的 慢性 血管 内 溶血 , 常 在 睡眠 时 加 重 ,可 伴 
发 作 性 血红 蛋白 尿 、 潜 在 的 骨 艇 衰竭 和 血栓 形成 。 


【病因 与 发 病 机 制 了 

未 病 是 一 种 获得 性 造血 干细胞 克隆 性 疾病 。 位 于 X 
染色 体 上 的 PIG-A 基因 发 生 突变 ,使 造血 二 细胞 及 其 分 化 
成 熟 的 各 种 血细胞 生成 煌 化 磷脂 栈 肌 醇 锁 (GPFFAnchor) 
障 得 ,使 得 需要 借助 于 GPI 销 才能 连接 在 细胞 膜 上 的 一 4 
膜 蛋 白 称 为 GPI 锚 连接 蛋白 (GPLAP) 缺 失 , 其 中 包括 一 些 
补体 调节 蛋白 .使 异常 血细胞 对 补体 敏感 而 破 溶 。 累及 骨 
艇 造血 于 细胞 、 红 细胞 .中 性 粒 细胞 , 单 核 细胞 ,淋巴 细胞 、 
自然 杀伤 细胞 和 血小板 都 有 共同 缺陷 。 患 者 体内 存在 三 种 
类 型 的 红细胞 :D 工 型 ,对 补体 不 敏感 , 即 正常 红细胞 ;四 
型 ,对 补体 轻 度 敏感 ,溶血 敏感 性 是 正常 红细胞 的 3 一 5 信 ; 
图 下 型 ,对 补体 高 度 人 敏感 ,溶血 敏感 性 是 正常 红细胞 的 15 一 
25 倍 , 红 细胞 寿命 明显 缩短 ,半衰期 约 6 天。 溶血 程度 的 
轻重 与 对 补体 敏感 











谈 的 红细胞 所 占 比例 密切 相关 。 阁 且 型 细 
胞 占 红细胞 总 量 的 半数 以 上 , 则 经 常 有 血红 组 白 尿 ; 若 主要 
为 开 型 细胞 , 则 可 兄 问 断 的 血红 蛋白 尿 。PNH 红细胞 的 做 
坏 是 由 补体 在 红细胞 外 激活 形成 C5b-7, 然 后 结合 到 红 细 
胞 膜 上 ,再 与 C8 及 C9 作用 ,产生 C5b-9( 即 膜 攻击 复合 4 

MAC) ,破坏 红细胞 膜 , 导 致 溶血 。 许 多 因素 如 血液 PH 降 
低 、 离 子 强度 减弱 ,蛇毒 作用 、 抗 A 抗体 , 血 镁 深度 增加 等 
均 可 使 补体 活化 。 正 常 红细胞 有 补体 调节 和 蛋白, 能够 保护 
红细胞 免 受 自身 补体 的 攻击 ,而 PNH 红细胞 表面 缺乏 18 
种 以 上 补体 调节 蛋白 , 故 易 受 活化 补体 的 攻击 发 生 溶血 。 
其 中 研究 较 清 楚 的 补体 调节 绰 白 有 两 种 :DCD55 能 下 滑 
C3 转化 酶 的 活力 。 当 PNI 血细胞 缺乏 CD55, 使 C3 转化 
酶 活力 增高 ,并 引起 C3d 相关 的 血管 外 溶血 。@CD59 可 
防止 C9 的 聚合 和 膜 攻击 复合 物 的 形成 ,PNH 血细胞 缺乏 
CD59. 加 速 了 MAC 形成 ,引起 血管 内 溶血 。 PN 引起 深 
血 的 主要 原因 是 CD59 缺乏 ,而 CD55 的 功能 主要 是 防止 补 
体 的 继续 激活 和 放大 。 近 来 发 现 多 数 正常 微量 红 
细胞 和 中 性 粒 细胞 查 出 PIG-A 基因 突变 和 CD55 及 CD59 
缺失 ,不 少 血 液 病 也 可 在 出 少量 CD55、CD59 缺失 血 细 用， 
但 不 发 病 , 仅 在 造血 功能 衰 间 时 , 才 可 能 发 病 , 这 就 是 某 些 
学 者 提出 的 PNH 发 病 的 双重 打击 学 说 。 认 为 造血 干细胞 
PIG-A 基因 突变 是 一 种 良性 事件 ,PNH 患者 体内 具有 病 
态 血 细胞 和 正常 血细胞 同时 存在 ,PNH 异常 克隆 要 经 过 扩 
增 成 为 优势 克隆 才能 发 病 。PNH 细胞 的 克隆 扩 增 可 能 遂 
过 造血 二 细胞 受到 免疫 攻击 时 PNH 细胞 存在 逃逸 机 人 制 或 
因 二 次 突变 获得 抗 凋 关机 制 。 此 外 PNH 血细胞 还 有 其 他 
GPI 连接 集 白 缺失 ;如 PNH 红细胞 的 乙酰 胆 碱 酯 
显著 降低 ,中 性 粒 细 胞 研 性 磅 酸 酶 活力 降低 及 人 缺乏 由 性 粒 
细胞 看 型 Fe 受 体 (FcR 而 b.CD16) ,淋巴 细胞 缺乏 5 外 恢 寿 
酸 茧 及 相关 抗原 3CLFA 3), 单 核 细胞 CD 缺乏 .PNH 细 
胞 巴 缺 乏 尿 激酶 型 纤 洲 萌 原 激活 因子 受 体 ,从 而 导 敏 纤 洲 






































损害 , 易 有 血栓 形成 。 


【临床 表现 】 了 

本 病 虽 少见 ,但 近年 发 病 有 增多 趋势 。 我 国 北方 多 于 
南方 ,半数 以 上 发 生 于 20~40 岁 的 青 壮年 ,个 别 发 生 于 10 
岁 以 下 及 70 岁 以 上 (2 一 83 岁 ) 。 男 性 患 病 多 于 女性 。 我 
国 患 者 的 临床 表现 与 欧美 病例 有 所 不 同 .起 病 多 隐匿 缓慢 ， 
以 贫血 为 首发 症状 较 多 ,以 血红 蛋白 尿 起 病 者 较 少 .血栓 形 
成 也 比 国 外 少 。 

(一 ) 血红 蛋白 尿 (hemoglobinuria) 约 3/4 患者 在 病 
程 中 可 有 血红 蛋白 尿 发 作 , 但 以 血红 蛋白 尿 发 作为 首发 症 
状 仅 占 15. 9%。 可 频 发 .每 月 1~4 次 .甚至 连续 发 作 数 
次 ;也 可 偶发 ,发 作 间隔 在 2 个 月 .页 至 六 年 以 上 ;有 的 病例 
仅 有 尿 隐 血 偶然 阳性 。 以 贫血 为 首发 表现 者 .多 在 发 病 后 
半年 至 2 年 后 进入 血红 蛋白 尿 发 作 期 .最 初 较 轻 , 发 作 次 数 
少 ,以 后 逐渐 加 重 , 发 作 频 每。 血红 蛋白 尿 一 般 在 尽 起 较 
重 , 呈 红 葡 萄 酒 或 红茶 色 .类 油 样 . 轻 者 可 无 任何 不 适 .下 者 
i 面色 苍白 , 腰 腹 部 疼痛 和 和 发热 等 症状 。 睡 妃 后 情 起 
较 重 。 血 红 盘 和 白 屎 的 诱发 因素 有 药物 ( 铁 、 氛 化 匀 、 阿 司 匹 
林 、 峡 顺 妥 因 、 扰 两 哄 、 荣 巴 比 妥 、 磺 胺 药 、 青 答 素 、 有 机 磺 造 
弦 剂 等 ) 病 毒 感染 、 输 血 、 过 羽 : 动 , 大 量 饮 酒 、 
摄 入 某 些 食物 (如 橘子 .韭菜 . 食 栈 等 ) 月 经 或 妊娠 期 ,疫苗 
接种 ,手术 等 。 一 般 血 桨 游离 血红 蛋白 浓 度 超 过 300 一 
400mg/ 工 时 ,出 现 血红 和 蛋 自 尿 , 因 慢 性 血管 内 溶血 . 含 铁血 
黄 素 尿 阳性 。 血 红 化 白 尿 和 持续 的 含 铁血 黄 素 尿 导致 不 同 
性 诬 的 铁 释 失 ，。 
二 ) 贫血 (anemia) 据 北 京 协和 医院 资料 .初诊 时 
95 多 有 贫血 , 绽 交 星人 多 血细胞 减少 。PNH 和 再 障 关 系 相当 
密切 , 约 25 名 一 31 经 思 者 可 以 再 生 障 得 性 贫血 起 病 . 经 过 
段 出 现 PNH 的 表现 ;或 患者 以 归 型 的 PNH 起 病 ， 
以 后 在 疾病 过 程 中 发 生 肯 复 再 生 障 但; 亦 可 PNH 伴 再 障 
特征 或 再 障 伴 PNH 特征 ;部 可 称 疆 障 -PNH 综合 征 , 约 占 
PNH 病例 的 10%。 

(三 ) 感染 近 者 易 有 继 发 感染 ,以 支气管 , 肺 
部 及 泌尿 生殖 道 感 娄 较为 常见 ,感染 的 原因 与 中 性 粒 细 胞 
减少 及 乔 蜂 功能 降低 以 及 溶血 导 敏 单 核 - 蕊 叭 细胞 E 
六 有 关 。 感 染 可 诱发 溶血 或 引起 再 谱 危 象 , 

(四 ) 血栓 形成 (thrombosis) 凡 有 严重 溶血 .具有 较 
大 PNH 克隆 的 病例 . 易 有 血栓 形成 。 欧美 文献 报道 
23.1 兴 一 49.7 儿 患者 在 病程 中 可 发 生 - -次 或 一 次 以 上 应 栓 
形成 .而 国内 发 生 率 (5.5 缔 低 . 红 血 丛 形成 发 生 较 晚 .多 
为 单 发 ,主要 在 肢 ,很 少 昧 及 内 脏 血管 . 苏 脉 比 
动脉 多 见 ,病情 很 少 引起 人 死亡。 如 病程 中 反复 发 生 上 腹 
荔 , 可 能 与 血栓 形成 有 关 . 可 见 肠系膜 血栓 形成 、 脾 栓 塞 、 时 
衣 脉 血栓 形成 所 敏 Budd Chiari 综合 征 : 肺 微血管 血栓 形成 
可 敏 名 动脉 癌 压 ; 大 脑 议 脉 最 易 累 及 失 状 灾 血 栓 彤 成 . 兄 头 
潭 , 洪 痛 , 眼 乳 头 水 肿 、 俩 各 肤 讲 脉 血栓 形成 可 发 生 在 
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第 二 章 贫 血 


身体 任何 部 位 .个 别 见 附睾 静脉 血栓 形成 \ 周 围 肢 体 静 脉 血 
恰 形 成 . 肾 欧 脉 血栓 形成 等 。 血 栓 形成 的 原因 与 多 种 危险 
因素 有 关 包 括 补 体 激活 血小板 功能 异常 ,血管 内 反复 溶血 、 
红细胞 释放 ADP 及 一 氧化 氮 (NO) 的 耗竭 均 可 使 血小板 聚 
集 增 强 、 血 浆 凝 血 因子 活性 增高 及 纤 溶 受 损 。 

(五 ) 肾脏 损害 ”多 数 患 者 有 不 同 程度 血尿 、 和 蛋白 尿 及 
肾 功能 减退 ,多 在 起 病 5 年 内 发 生 。X 线 检查 见 肾脏 外 形 
音 侧 或 双 侧 增 大 .密度 较 高 .皮质 梗死 、 增 厚 , 肾 乳头 坏死 。 
在 严重 血红 蛋白 尿 发 作 期 ,可 发 生 急性 肾 衰竭 。 

(六 ) 其 他 ” 因 溶 血 产 生 大 量 游 离 血 红 和 蛋白 使 NO 耗 
竭 致 平滑 肌 功 能 障碍 .引起 知 呈 困难、 食管 痉 挛 、 腹 痛 及 撮 
起 障碍 。 脾 常 中 度 增 大 . 肝 轻 度 或 中 度 肿 大 .少数 病例 由 于 . 
长 期 大 量 溶血 形成 胆 色 素性 结石 。 也 有 报告 本 病 可 合并 肿 | 
瘤 ,包括 淋巴 瘤 和 白血病 。 伴 有 妊娠 常 可 臻 流产、 姨 胎 . 且 
妊娠 可 以 诱发 溶血 发 作 ,增加 血栓 形成 的 发 生 率 . 对 母体 有 


生命 危险 。 


【实验 室 检查 】 

(一 ) 血 象 ”贫血 程度 轻重 不 一 , 重 者 血红 蛋白 低 于 
50g/L, 红 细胞 形态 无 特殊 , 伴 淤血 者 可 轻 度 大 红细胞 增 
多 .大 小 不 一 ,车 伴 缺 铁 , 可 见 小 细胞 低 色素 改变 。 网 织 红 
细胞 轻 一 中 度 增 多 .但 不 及 其 他 类 型 溶血 性 贫血 为 高 。 中 
性 粒 细胞 数 常 减少 ,感染 时 可 升 高 ,此 与 再 障 不 同 。 和 白细胞 
碱 性 辜 酸 酶 活力 降低 。 血 小 板 中 一 重度 减少 , 约 18 兴 患者 
以 出 血 为 首发 症状 , 约 20 交 患者 血小板 数 正常 ,血小板 寿 



































命 多 为 正常 。 半 数 以 上 有 全 血细胞 减少 .以 血红 蛋白 尿 不 
发 作 组 为 著 。 





(二 ) 骨 侵 象 ” 呈 增生 象 . 幼 红 系 增生 :但 也 可 增生 在 
正常 范围 ,甚至 增生 低下 。 肯 髓 象 可 存在 二 系 或 三 系 "病态 
造血 ”. 故 易 误诊 为 骨髓 增生 异常 综合 征 。、 

(三 ) 尿 可 有 血红 仿 魏 尿 或 尿 潜 血 阳性 . 镜 检 无 红 细 
胞 。 含 铁血 黄 素 尿 (Rous 试验 ) 常 持续 阳性 。 

(四 ) 红细胞 补体 溶血 试验 

1. 酸 溶血 试验 (Ham test) ”其 原理 是 PNH 红细胞 在 
酸化 血清 (pH 6. 5D 条 件 下 易 被 蔡 代 途径 激活 的 补体 破 深 、 
正常 红细胞 则 否 。 如 加 入 镁 (一 般 加 用 250mmol ' 工 轩 化 锯 
10M)( 即 酸 溶血 改良 试验 ) .可 提高 试验 的 灵敏 度 : 本 试验 
特异 性 珊 . 但 灵敏 度 比 糖水 读 约 10.4%PNH 患者 航 
溶血 试验 始终 阴性 .个 别 患 着 愤 阳 性 反 
应 。 如 使 用 血型 不 合 的 血清 或 酸化 过 度 ， 传 性 红细胞 
生成 异常 性 贫血 及 型 时 .可 出 现 假 阴性 : 宜 加 鉴别 。 

2. 糖水 试验 PNH 红细胞 在 低 离 子 强度 的 悄 议 
下 易 则 补体 破坏 引起 溶血 。 本 试验 灵 敏 度 高 -但 岂可 出 现 
很 阴 性 :特异 性 不 及 酸 溶血 试验 。 存 PNH 思 痢 ,溶血 度 - 
段 自 10 5 某 些 让 血 病 及 作 
患 首 .也 可 发 生 . 然 洲 血 度 一 般 <105 . 改 洲 重度 须 超 
过 30 交 才 有 诊断 价值 .在 定 1o5 为 可 是 对 酸 济 血 试 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


验 阳性 的 遗传 性 红细胞 生成 异常 性 贫血 患者 ,糖水 溶血 试 
验 则 呈 阴 性 。 

3. 蛇毒 因子 溶血 试验 ”其 原理 是 蛇毒 因子 能 通过 替 
代 途 径 激活 补体 ,对 补体 敏感 的 PNH 红细胞 发 后 溶血 。 
本 试验 溶血 度 在 一 定 程度 上 能 反映 PNH 于 型 红细胞 的 多 
少 . 与 临床 上 溶血 程度 成 平行 关系 。 其 特异 性 强 ,敏感 性 优 
于 酸 溶血 试验 ,但 低 于 糖水 试验 。 

4. 补体 溶血 敏感 试验 ”检测 使 红细胞 破 溶 所 需 的 补 
体 量 ,可 直接 测 出 三 种 类 型 PNH 红细胞 的 量 ,诊断 价值 
高 ,但 方法 烦琐 。 

(五 ) 测定 GPI 锚 连接 蛋白 ”应 用 针对 GPI 锚 连 接 蛋 
白 包 括 CD55、CD59、CD16、CD67、CD24 等 的 相应 抗体 做 免 
































由 | 疫 菊 光 染 色 , 以 显微镜 或 流 式 细胞 仪 检测 并 计数 缺乏 这 类 


膜 蛋 白 的 异常 细胞 比例 ,是 诊断 PNH 最 灵敏 .特异 的 方 
法 。PNH 患者 不 论 外 周 血红 细胞 .中 性 粒 细胞 或 骨 通 单个 
核 细 胞 CD59 明 性 细胞 均 汪 10%, 当 CD55- 或 CD59- 细胞 
占 3% 一 5% 时 即 可 检 出 , 远 较 酸 溶血 试验 敏感 。 在 PNH 
患者 的 外 周 血 中 CD59- 红细胞 所 占 的 比例 较 CD55- 红 细 
胞 数 高 , 故 用 CD59 单 抗 测定 比 CD55 单 抗 更 敏感 。 测 定 中 
性 粒 细胞 锚 连 接 蛋 白 缺失 要 比 红细胞 检查 更 稳定 , 轩 后 者 
PNH 红细胞 易 被 破坏 而 减少 ,前 者 不 受 输血 影响 。 由 于 
PNH 异常 源 于 造血 干细胞 , 当 外 周 血 尚 无 CD59- 细胞 出 
现时 , 骨 般 细胞 中 已 可 发 现 , 故 若 检测 骨 般 细胞 要 比 外 周 血 
更 有 价值 。 临 床 应 用 时 宣 同 时 分 析 多 种 锚 连 接 蛋 白 缺 失 情 
况 , 因 为 单个 锚 连 接 蛋 白 缺 乏 亦 见 于 遗传 性 CD59 缺乏 是 
CD59 结构 基因 缺陷 所 致 。 

(六 ) 嗜 水 气 单 胞 菌 毒素 溶血 试验 ”其 原理 是 利用 哮 
水 气 单 胞 菌 属 的 细菌 产生 的 一 种 毒素 (Aerolysin) , 它 能 与 
GPI 锚 连接 ,在 细胞 膜 上 形成 通道 ,从 而 破 溶 正 常 细胞 。 而 
PNH 细胞 由 于 缺乏 GPI 锚 ,所 以 仍 保持 完好 .细胞 存留 率 
与 流 式 细胞 仪 测 得 的 CD59 阴性 细胞 数 一 致 。 技 术 的 改进 
后 制 成 了 荧光 素 标 记 的 前 aerolysin 变异 体 (ELAER) , 它 可 
特异 地 结合 GPI 锁 ,但 不 形成 通道 ,因此 不 会 臻 细胞 破 溶 ， 
但 可 激发 出 荧光 ,通过 流 式 细胞 仪 检测 ,该 法 有 更 高 灵 人 敏 度 
和 特异 度 , 但 不 能 用 于 红细胞 的 检测 。 








〖 诊 断 】 
如 临床 表现 符合 PNH. 酸 浴血 .糖水 .蛇毒 因子 或 含 铁 
稚 黄 素 尿 试验 中 有 任 两 项 阴性 ;或 仅 一 项 阳性 ,但 有 2 次 以 
[了 虽 性 着 即 可 诊断 。 本 病 涛 诊 、 入 * 故 须 认 真 与 址 传 
省 碌 形 红细胞 增多 症 、 自 身 免 疫 性 溶血 性 贫血 、 萄 葡 糖 -6- 
做 人 性 冷 性 血红 蛋白 屎 、 再 














外 细胞 生成 异常 性 贫血 、 悄 艇 增生 异 
党 多 


鉴别 。 流 式 细 胞 术 和 检测 血细胞 CD55 
和 CD59 正常 PNH 有 较 高 诊断 价值 ， 

经 典型 PNH 指 有 了 骨 显 血管 内 深 血 而 登入 
增生 正常 者: 面 仪 在 小 至 中 等 旦 PNH 细胞 天 
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下 ,无 明显 血管 内 溶血 证 据 者 届 再 障 /PNH 综合 征 。 


【治疗 】 

根治 有 束 于 去 除 异 常 的 克隆 ,适合 者 可 作 骨 峰 移 植 治 
疗 ,但 不 作为 首选 。 治 疗 原则 是 促进 正常 造血 功能 的 恢复 ， 
尽量 避免 诱发 因素 ,控制 急性 溶血 发 作 , 防 治 并 发 症 , 希 求 
在 相当 时 间 后 发 生 缓 解 乃至 痊愈 。 

(一 ) 骨 久 移植 (bone marrow transplantation ) 异 基 
因 骨 骨 移 植 是 唯一 可 以 治 您 本 病 的 方法 ,但 PNH 是 种 良 
性 克隆 性 疾病 ,少数 患者 还 可 能 自 愈 ,而 骨 艇 移植 有 一 定 风 
险 , 因 此 需 谨慎 考虑 。 目 前 认为 仅 适用 于 年 轻 . 有 重型 再 障 
或 难以 控制 的 重度 溶血 .反复 血栓 形成 患者 。 移 植 成 功率 
约 50%~70%, 但 移植 早期 病死 率 其 高 ,可 达 33. 3%。 因 
此 需 寻 找 变通 办 法 如 采用 非 清 般 预 处理 方法 或 从 患者 自体 
外 周 血 分 离 出 造血 干细胞 ,用 适当 方法 去 除 异 常 造血 干 / 祖 
细胞 , 扩 增 正常 造血 于 / 祖 细胞 ,然后 回答 ,有 望 成 为 治疗 本 
病 的 低 风 险 方法 。 

(二 ) 依 库 珠 单 抗 (Eculizumab) 是 一 种 人 源 化 的 单 
克隆 抗体 ,可 特异 地 与 补体 C5 结合 ,阻止 其 活化 ,从 而 抑 
制 膜 攻击 复合 物 的 形成 。 对 经 典型 PNH 控制 溶血 ,脱离 
答 血 依 赖 ,防止 血栓 形成 有 明显 疗效 ,已 获得 美国 FDA 和 
欧洲 药物 协会 (EMEA) 的 批准 应 用 于 临床 。 具 体 用 法 :每 
周 静 脉 输 注 600mg, 共 4 周 ,随后 每 两 周 输 注 900mg, 共 6 
个 月 。 但 对 再 障 /PNH 综合 征 疗效 不 明显 。 

(三 ) 免疫 抑制 剂 单独 或 联合 应 用 “ATG、ALG, 环 地 
素 等 免疫 抑制 剂 治疗 对 伴 有 骨 骨 增生 不 良 的 再 障 'PNH 综 
合 征 有 一 定 疗效 ,对 经 典型 PNH 无 效 。 但 必须 注意 ATG/ 
ALG 易 诱发 补体 的 激活 。 

(四 ) 其 他 减轻 溶血 发 作 的 方法 

1 糖 皮质 激素 ”作用 机 制 可 能 与 抑制 替代 途 生 
体 激活 有 关 。 剂 量 为 滩 尼 松 20~60mg/d. 溶 血 控制 后 可 隔 
日 口服 15~40mg 维持 。 急 性 溶血 发 作 也 可 用 氧化 可 的 恰 
100 一 200mg/d 或 地 寨 米松 10~15mg/d 静脉 消 注 ,多 数 血 
红 蛋 白 屎 可 在 1 一 3 天 内 消失 ,7 天 内 尿 潜 血 转 阴 ,为 防止 
复发 ,改口 服 泼 尼 松 维持 。 约 50 中 以 上 患者 可 能 有 效 , 若 
泌 尼 松 应 用 6 天 后 无 效 , 可 停 用 。 

2. 小 剂量 化 疗 有 应 用 6 统 顺 叭 或 某 丁 酸 4 
尼 恰 或 长 春 新 磊 , 环 磅 酰 腕 和 泌 尼 松 联合 或 
松 治疗 以 抑制 PNH 十 细胞 ,但 多 数 报告 认为 疗效 不 确定 ， 

















4 尽量 减少 血红 蛋白 尿 的 诱发 因素 .并 口服 NaHCO， 
3g/d, 

(五 ) 贫血 的 治疗 PNH 贫血 原因 是 多 内 起 的 .应 视 
不 同 机 制 选择 下 列 治 疗 。 

1. 铁 剂 治疗 ”长 期 含 铁血 黄 索 灰 和 血红 蛋 门 尿 可 于 
敏 缺 铁 :PNH 患者 每 日 尿 铁 基 约 0. 1mg: 是 正常 尿 排 铁 忆 





第 三 章 贫 血 

的 200 倍 , 铁 剂 治疗 后 多 有 效 . 然 给 铁 剂 后 .正常 的 与 PNH 

红细胞 均 生 成 加 速 , 这 些 新 形成 的 大 量 PNH 红细胞 易 诱 第 五 节 铁 缺 乏 症 和 

发 溶血 ,一 般 给 铁 剂 治疗 后 5 天 左右 会 诱发 溶血 加 重 ,为 防 

止 此 不 良 反 应 ,口服 铁 剂 可 从 小 剂量 开始 .为 常规 量 的 1/3， 缺 铁 性 贫血 

亦 有 人 主张 补充 铁 剂 的 同时 ,给 泼 尼 松 或 酌情 输 注 经 生理 术 困 为 

盐水 洗涤 的 红细胞 ,以 抑制 PNH 红细胞 的 生成 和 释放 , 防 铁 缺 乏 症 (iron deficiency, ID) 是 体内 长 期 铁 负 平衡 的 

上 加 重 溶 血 。 结果 ,最 初 引起 体内 贮存 铁 耗 尽 (iron depletion) , 继 之 红 系 
2. 雄 激 素 ” 雄 激 天 治疗 PNH 有 效 , 其 作用 是 促进 红 细胞 内 发 生 缺 铁 . 称 为 缺 铁 性 红细胞 生成 (iron deficient 

系 造血 ,并 使 红细胞 生成 天 分 泌 增 加 。 适 用 于 红 系 中 度 生 erythropoiesis, IDE) , 最 后 才 发 生 缺 铁 性 贫血 (iron defi- 











成 不 良 的 患者 , 约 半数 患者 有 效 。 常 用 有 达 那 唑 (Danazol) cieney anemia,IDA) 。 后 者 是 体内 贮存 铁 缺 乏 影响 血红 素 
200 一 600mg/d。 合成 所 引起 的 贫血 ,其 特点 是 骨 贬 、 肝 、 脾 等 器 官 组 织 中 缺 

3. 输血 以 纠正 产 重 贫血 ,上 且 通 过 输血 可 以 抑制 红 细 。 乏 可 染 铁 ,血清 铁 浓度 . 运 铁 蛋 白 饱和 度 和 血清 铁 重 白 降 
胞 生成 ,减少 PNH 红细胞 的 产生 。 但 宜 注 意 输 血 会 加 重 低 , 典 型 的 呈 小 细胞 低 色 素性 贫血 。 它 是 一 种 综合 征 .并非 
溶血 。 可 输 注 去 血浆 的 红细胞 ,或 生理 盐水 洗涤 后 的 红 细 一 种 疾病 。 本 症 是 最 常见 的 营养 素 缺 乏 证 .至 今 仍 是 世界 | 


未 
































胞 悬 液 。 各 国 普遍 而 重要 的 健康 问题 .尤其 是 发 展 中 国家 .其 高 危 人 
4. 补充 叶酸 。 群 为 妇女 `. 婴 幼儿 和 儿童 。 据 复旦 大 学 各 附属 医院 流行 病 
(六 ) 血管 栓塞 的 治疗 可 用 肝素 抗 凝 治疗 ”但 须 注意 ”学 调查 ,ID 的 患 病 率 :6 个 月 一 2 岁 婴 幼儿 达 75.0% 一 

小 剂量 肝素 可 激活 补体 ,加 重 海 血 , 血 栓 形成 恶化 ,因此 须 ”82.5%, 育 龄 妇女 为 43. 32%. 妊娠 3 个 月 以 上 上 妇女 为 


尽快 地 转 为 双 香 豆 素 类 药物 抗 凝 治疗 。 也 有 应 用 链 激酶 及 ”66. 27%.10~17 岁 青 少年 为 13.17%; 以 上 人 群 IDA 的 患 
屎 激酶 溶 恰 治疗 PNH 伴 血栓 形成 。 右 旋 糖 钱 ( 大 分 子 量 。“” 病 率 分 别 为 33. 8 中 一 45.7 距 11.39 中 、19.282% 及 9.84%。 
142 000) 疗 效 较 好 ,在 体外 证 实 能 抑制 PNH 溶血 。 也 有 报 
告 应 用 阿司匹林 、 布 洛 芬 等 能 抑制 血小板 环 氧化 酶 有效 预 “【 铁 代谢 了 
防 血 栓 形 成 。 (一 ) 铁 稳 态 。 铁 是 人 体 最 丰富 的 必需 微量 元 素 之 一 ， 
(七 ) 基因 治疗 “有 报告 用 反 转 录 病 毒 载体 将 PIG-A ”所 有 具有 功能 的 细胞 均 含有 铁 . 它 广 泛 参与 机 体内 的 代谢 
基因 转 人 PNH 病态 细胞 ,以 修复 GPI 错 连接 蛋白 缺失 的 ”过 程 , 如 氧 的 运输 、 细 胞 电子 传递 和 能 量 代 谢 等 。 缺 铁 可 引 
CD59, Hill 等 (2006 年 ) 用 新 合成 的 重组 人 CD59 蛋白 ”起 血红 素 合成 障碍 导致 DA, 缺 铁 也 会 影响 含 铁 酶 包括 线 
(rhCD59) 猪 附 于 细胞 膜 上 ,在 体外 实验 中 .成功 修复 了 缺 ” 粒 体 中 细胞 色 崇 酶 系统 的 活力 以 及 肌 红 蛋白 的 合成 。 同 
失 CD59 的 PNH 患者 的 红细胞 ,开辟 了 基因 治疗 新 途径 。 ”时 ,机 体 还 必须 防止 游离 铁 的 毒害 作用 .后 者 可 促 发 产生 大 
量 自由 基 。 因 此 ,人 体 存 在 严格 的 铁 代谢 调节 机 制 . 可 以 确 
【病程 与 预后 】 保 体内 铁 始终 处 于 正常 生理 水 平 . 称 机 体 的 铁 稳 态 (iron 
未 病 多 时 慢性 过 程 .中 数 生 存 期 约 10 年 ,也 有 长 达 20 homeostasis) 。 铁 稳 态 关键 依赖 小 肠 铁 吸收 和 机 体 铁 需要 
年 以 上 ,个 别 至 43 年 。 朴 少数 可 呈 急 性 病程 .发 病 后 数 月 ”之 间 的 平衡 。 
节 死 亡 。 其 预后 与 补体 敏感 的 红细胞 量 、 骨 艇 再 生 障 碍 程 (二 ) 铁 的 分 布 正常 成 人 含 铁 总 蔓 男 性 为 50mg kg 
度 及 有 无 并 发 症 相 关 。 国 内 主要 死因 是 出 血 和 感染 。 国外 ”体重 ,女性 为 J0mg/kg 体重 。 以 成 年 男性 为 例 ,体内 铁 的 
是 血栓 形成 。 某 些 PNH 患者 随 着 年 龄 增长 ,病情 可 减轻 。 62. 1% 组 成 血红 蛋 自 ,4% 在 肌 红 副 自 ,31% 以 铁 生 中 和 合 
此 至 达到 完全 绥 解 。 约 5 坚 患 者 最 终 可 演变 为 急性 粒 铁血 黄 素 的 形式 储存 .0. 3% 存 在 于 参加 细胞 代谢 的 血红 来 
白血病 ,个 别 串 者 可 演变 为 肖 禾 增生 异常 综合 征 。 酶 类 ,0. 1% 为 血液 中 的 转运 铁 .2. 5” 为 短暂 结合 于 细胞 膜 
或 细胞 间 蛋 白 的 易 变 池 铁 。 成 年 女性 的 储存 铁 较 男 性 开车 
参考 文献 减少 , 约 1'3 的 人 群 储存 铁 冰 如 。 
(三 ) 铁 的 吸收 ”国人 每 曲 普 通 饮 食 中 所 供给 的 铁 量 
为 15~~30mg. 其 中 535% 一 10% 被 吸收 ,吸收 量 约 lmg d. 主 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


受 食物 成 分 的 影响 ,吸收 率 高 。 

2. 非 血 红 素 铁 来 自 铁 款 、 铁 蛋白 、 含 铁血 黄 素 及 杆 
物性 食物 中 的 高 铁 化 合 物 等 。 非 血红 素 铁 的 吸收 取决 于 铁 
原子 的 价 数 、 可 溶性 及 食物 中 整合 剂 的 存在 。 食物 中 的 铁 























多 肽 或 某 些 氨基 酸 都 可 与 铁 形 成 易于 浴 解 的 鳌 合 物 而 利于 
吸收 。 植 物性 食物 中 的 磷酸 盐 、 植 酸 盐 .茶叶 中 的 苗 酸 及 咖 
啡 中 的 一 些 多 酚 类 化 合 物 等 ,都 可 与 铁 形成 难以 溶解 的 盐 








类 而 的 制 非 血 红 素 铁 的 吸收 ,蛋黄 中 的 链 蛋 白 和 卵黄 高 傍 
熏 所 和 铁 结合 后 可 溶性 差 而 不 易 吸 收 。 因 此 铁 的 吸收 率 因 
食物 种 类 而 异 ,动物 性 食物 约 为 20 吧 一 25 站 ( 蛋 仅 3 经 ) , 植 
YA | 物性 食物 的 吸收 率 小 于 5%( 但 大 豆 为 7 光 ) .人 和 乳 铁 吸 收 率 
为 50 泊 ,牛乳 仅 10%。 

近年 来 研究 表明 在 十 二 指 肠 上 【上皮 细胞 内 存在 4 种 铁 吸 
收 相 关 和 蛋白 : 肠 细 胞 色素 B (duodenal cytochrome b, 
Decytb)、 二 价 金 属 离子 转运 蛋白 1 (divalent metal 
transporter 1,DMT1) 、 腊 铁 转运 蛋白 1(ferroportin 1,Fpl) 
和 腑 铁 转运 辅助 蛋白 (hephaestin, Hp) (图 20-2-1)。 十 二 
指 肠 、 体 铁 变化 信和 号 
的 部 位 。 当 机 体 缺 铁 时 隐 窗 细胞 能 接受 这 一 信息 .分 化 成 
弄 为 其 子 代 细 胞 一 一 肠 上 皮 细 胞 ,同时 使 后 者 Deytb、 
DMT1、Fpl 和 Hp 的 表达 增加 ,进而 铁 吸 收 是 增加; 相反， 
如 体内 铁 过 多 时 ,十 二 指 肠 隐 窗 细胞 也 能 感受 这 一 信息 ， 
起 成 熟 肠 上 皮 细 胞 上 述 4 种 铁 吸 收 贷 白 的 表达 减少 . 铁 吸 
收 基 减少。Deytb 和 DMTI 位 于 肠 上 皮 细 胞 肠 腔 侧 .而 
Fpl 和 Hp 则 位 于 肠 上 皮 细 胞 的 基底 腊 侧 。Deytb 系 铁 还 
“可 将 食物 中 的 三 价 铁 还 原 成 三 价 铁 。DMTI1 是 细胞 吸 
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图 20-2-1 十 二 指 肠 上 皮 细胞 铁 吸 收 模式 图 
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收 二 价 铁 的 冥 蛋 和 白 . 在 DMT1 的 介 导 下 二 价 铁 进 入 肠 上 皮 89.55 500 i 
细胞 .以 铁 焦 自 的 形式 储存 在 细胞 内 ,或 在 Fpl 和 Hp 的 共 淹 坟 6。 训 扩 ,总 铁 H 返 忽 蛋 白 
同 作用 下 穿 过 肠 上 皮 细 胞 的 基底 膜 进入 血 流 。Fpl 参与 肠 结合 力 } 血 消 铁 
[ 皮 细 胞 的 铁 释放 过 程 .Hp 修 自 质 是 一 种 铁 气 化 获 , 将 二 价 2233: 00 

铁 氧化 成 三 价 铁 , 因 为 进入 血 流 运 铁 蛋 白 只 能 结合 三 价 铁 . 35.82 200 

(四 ) 铁 的 循环 ”人 体 铁 代谢 是 在 "封闭 "系统 内 反复 
循环 . 铁 重复 被 利用 , 除 月 经 及 上 皮 细 胞 脱落 丢失 铁 外 .人 M9 100 
体 无 明显 的 生理 性 排 汇 铁 .因此 正常 成 年 男性 和 绝经 后 妇 0 
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图 20-2-2 ”各 种 疾病 血清 铁 和 总 铁 结合 力 的 比较 


女 一 般 不 会 发 生 缺 铁 
血浆 铁 有 来 自 肠 道 吸收 的 外 源 性 铁 及 由 1 
细胞 释放 的 内 源 性 铁 . 训 老 红 细胞 及 无 效 生 局 











只 细胞 和 叶 
1 细胞 被 





?2)。 运 铁 焦 身 饱和 度 二 血清 多 

从 肠 道 吸 收 的 铁 经 与 血 ; 
地. 主要 山川 合成 。1 分 子 运 铁 集 向 有 2 个 结 过 门 脉 系统 和 到达 上 用 , 咱 和 单 核 
可 结合 1 个 或 2 个 铁 离 子 。 自 常人 运 铁 ”要 部 位 .及 细 胞 膜 上 有 沿 种 运 铁 重 
浆 深 度 为 2 65- 和. 308/L, 应 用 间接 法 测定 : 即 为 总 ceptor,TIR) :TIRI 和 TIR2, 后 者 是 最 近 才 发 现 的 。TIRl 
铁 结合 力 `: 即 血 素 中 能 与 铁 结合 的 B 球 给 让 的 总 是。 正常 和 TIR2 结构 上 最 大 的 差别 是 后 着 无 3 


监生 的 175 与 铁 结合 .这 部 分 称 和 看 洲 铁 .2 3 应 瑟 件 (bnon responsive element, JRE ) 结 


总 铁 结 合力 X100%。 


结合 后 ,首先 通 
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: 铁 盘 让 (网 202 的 表达 水 平 不 受 细 胞 内 铁 状 况 的 调 竹 ,TIR2 介 导 剖 


| 








是 肝 细 胞 获得 铁 的 主要 途径 .但 TIR2 的 生物 学 功能 可 能 
主要 在 于 铁 稳 态 的 调控 。 铁 的 贮存 形式 有 铁 蛋 白 和 含 铁血 
黄 素 两 种 。 脱 铁 蛋白 的 分 子 量 为 440 000, 系 由 24 个 多 肽 
亚 单位 组 成 的 一 个 中 空 球形 熏 白 质 . 腔 内 可 贮存 4300 个 铁 
原子 。 异 铁 和 蛋白 系 由 两 种 亚 单位 (I 和 H) 按 不 同 的 比例 构 
成 , 心 型 铁 蛋 白 主要 含量 亚 单位 ,是 一 种 酸性 铁 和 蛋白; 肝 脾 
铁 蛋 白 主要 由 工 亚 单位 构成 .是 一 种 酸性 铁 蛋 白 。 血 清 铁 
蛋白 主要 是 碱 性 铁 蛋 白 , 由 巨 噬 细 胞 释放 出 来 ;红细胞 内 铁 
蛋白 则 由 酸性 和 碱 性 铁 蛋白 组 成 . 且 前 者 为 后 者 的 10 倍 。 
铁 粒 幼 细胞 中 的 铁 颗 粒 即 为 罕 合 的 铁 蛋 白 。 含 铁血 黄 素 是 
变性 或 部 分 去 蛋白 质 的 铁 蛋 和 白 聚 合 形 成 的 不 溶性 含 铁 复合 
物 , 骨 骨 中 可 染 铁 即 分 布 于 骨 尽 小 粒 的 含 铁 血 黄 素 。 
幼 红细胞 摄取 运 铁 绰 和 白 铁 也 需 具 备 运 铁 蛋 白 受 体 。 红 
系 的 受 体 数 以 中 期 幼 红细胞 为 最 多 ,网 织 红细胞 具有 
100 000 受 体 / 细 胞 , 受 体 可 随 细胞 成 熟 而 丢失 。 运 铁 覃 白 
受 体 (transferrin receptor, TIR) 是 一 种 跨 膜 糖 蛋 白 。 单 铁 
或 双 铁 运 铁 蛋 白 和 受 体 结合 后 .通过 胞 饮 方式 进入 细胞 内 
非 溶 酶 体 变 泡 , 在 虞 泡 内 通过 质子 泵 使 pH 从 7.4 下 降 为 
5.5, 铁 被 离 解 ,而 运 铁 蛋 白 和 受 体重 新 被 运送 到 细胞 表面 ， 
运 铁 蛋白 被 释放 而 重新 被 利用 . 铁 被 细胞 所 摄取 。 进 入 幼 
红细胞 的 铁 在 线粒体 上 与 原 中 啉 结合 形成 血红 崇 . 多 余 的 
铁 以 铁 蛋 白 形 式 上 : 存 于 幼 红细胞 中 。 

(五 ) 铁 代谢 的 调节 ”近年 来 新 发 现 的 一 种 由 肝 产 生 
的 含 25 个 人 基 酸 的 多 肽 , 称 为 hepcidin. 可 调节 小 肠 铁 吸 
收 , 巨 哄 细 胞 铁 再 循环 及 上 肝 铁 的 动用 ,是 调节 体内 铁 稳 态 
重要 的 铁 调节 油 索 。HFE 华 白 (3 性 血色 拖 
的 恒 白 ) 与 色 - 微 球 保 白 (B -MD) 相 结合 后 才能 完成 其 跨 膜 过 
程 ,并 与 运 铁 贷 自 受 体 紧密 相连 ,形成 B:-M HFE,TIR1 复 
合 物 。 当 体内 铁 过 多 时 ,十 二 指 肠 隐 帘 细胞 通过 TIR 摄取 
运 铁 蛋白 结合 铁 , 形 成 恨 -MZHEFEZTIR1 复合 物 , 下 调 
DMT1 和 Fpl 表达 ,从 而 使 肠 上皮 细胞 铁 吸收 减少 。Fpl 
是 肠 上 皮 细 胞 巨峰 细 胞 和 肝 细 胞 膜 的 铁 输 出 蛋 丘 ， 
hepcidin 与 之 结合 后 ,通过 内 化 在 胞 质 内 降解 .使 膜 上 Fpl 
表达 世 降 低 : 从 而 将 铁 锁定 在 细胞 内 。 因 此 ,hepcidin 是 一 
种 小 肠 铁 吸收 和 所 踩 细胞 、 肝 细胞 铁 释放 的 负 调 控 因 子 。 



















































上 将 bepeidin 疡 毕 的 因 迷 是 铁 和 炎 性 细胞 因子 .下 调 国 迪 
是 缺 气 。 
细胞 内 铁 代谢 的 调节 , 系 遂 过 调节 运 铁 重生 受 体 和 脱 








铁人 得 自 的 合成 米 实 现 的 运 铁人 素 自 受 体 和 脱 铁 借据 的 
mRNA 存在 一 个 特殊 的 下 - 环 样 结构 , 称 为 铁 反 应 元 件 
(RE)。 铁 调节 鼻 门 (iron regulatory proteins, IRPs) 是 调 
季 绍 胞 内 铁 稳 态 的 调 秆 盘 和 站 。 当 细胞 内 缺 铁 时 ,JRPs 和 
JIRE 结合 ,可 防止 返 铁 贷 白 受 体 mRNA 被 酶 消化 ,达到 稳 
定 TIR mRNA, 问 时 使 铁 恒 门 mRNA 翻译 铁 慢 白 受 朱 制 ， 
从 在 使 TR 合成 增加 调 脱 铁 仍 百合 成 减少 。 泊 细胞 内 铁 
过 多 时 ,IRPs 不 与 下 E 结合 ,从 而 使 TIR mRNA 酶 能 .使 
TIR 合成 减少 而 脱 铁 舍 自 合成 增加 (多 20-2 3)。 























图 20-2-3 ”细胞 内 铁 代 谢 调 节 图 


【病因 了】 

(一 ) 营养 因素 内 人 饮食 中 缺乏 足够 起 的 铁 或 食物 结 
构 不 合理 ,导致 铁 吸收 和 利用 减低 。 国 人 食物 结构 中 血红 
素 铁 含量 较 西方 饮食 为 低 , 饮 食 中 供 铁 量 以 非 血 红 素 铁 为 
主 ,并 且 含有 大 量 抑制 非 血红 素 铁 吸收 的 物质 。 据 调查 国 
人 膳食 中 供 铁 量 并 不 少 ,甚至 可 超过 推荐 摄 入 量 的 1 倍 以 
上 :但 铁 来 源 的 食物 构成 不 合理 . 仅 20 汉 的 铁 来 源 于 动物 
食品 。 当 生理 性 铁 需要 量 增 加 时 .如 婴 幼 儿 、 吾 少年 .月 经 
期 妇女 .孕妇 和 哺乳 期 妇女 ,就 容易 发 生 营 养性 IDA。 婴 幼 
儿 尤 为 早产 儿 和 挛 生 儿 , 如 给 牛乳 眼 养 又 不 及 时 洪 加 辅食 
品 则 极 易 发 生 缺 铁 。 妇 女 一 次 月 经 平均 失 秘 明 40 一 60ml， 
相当 于 20~30mg 铁 . 因 此 需 铁 量 比 男性 多 .为 2ng'd: 奸 
娠 期 为 供应 胎儿 所 震 及 分 娩 时 失血 所 丢失 的 铁 . 估 计 一 次 
正常 妊娠 要 额外 增加 960mg 铁 . 姓 娠 中 \ 后 期 省 铁 量 达 :4 一 

6mg 'd, 单 纯 从 饮食 中 是 难以 获得 的 。 
(二 ) 慢性 失血 慢性 失血 是 IDA 最 常见 的 病因 之 
-。 如 按 每 基 升 血 含 铁 0. 5mg 计算 .慢性 长 期 失血 即使 每 
天 失血 世 少 至 3 一 :ml, 也 是 以 引起 缺 铁 。 骨 肠 道 出 血 是 成 
年 男性 引起 缺 铁 最 常见 的 原因 .女性 仅 次 于 月 经 其 过 多 , 包 
括 壮 出 血 、 消 化 性 忆 血 、 食 管 型 孔 疝 ,消化 三 利 | 总 
内 食管 或 崩 底 则 张 静 脉 做 像 册 和 面 、 阿司匹林 引起 拘 家 肠 道 
出 应。1DA 党 是 办 肠 道 肿 益 的 首发 表现 。 在 农村 : 钩 由 三 
染 是 引起 慢性 消化 道 失血 的 重要 诛 央 。 特 别 ， 由 使 
多 次 阴性 ,也 厅 能 除外 流 在 的 消 比 证 出阵。 
汗 见 原因 是 月 经 贡 过 多 .包括 宣 内 蛤 条 言 环 于 富 
< 日 经 基 过 多 。 
名 的 反复 剖 出 租 也 是 候 性 
[和 集 自 尿 , 见 于 阵 发 性 渗 眠 性 
生 红 组 让 尿 , 可 雍 
反复 献血 以 及 祝 性 肾 误 竟 患 者 接受 血液 ; 
导致 缺 铁 
(三 ) 吸收 障碍 和 常 网 二 骨 全 切除 和 和 则 次 全 切除 后 这 
年 发 生 规 铁 . 其 床 因 和 和 信 后 食物 进入 空肠 过 速 特别 是 所 民 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


下 式 手 术 食物 绕道 十 二 指 肠 直 接 进 入 空肠 .以 及 骨 酸 过 低 
有 关 , 消 化 性 溃疡 长 期 服用 H; 受 体 持 抗 药 或 质子 泵 抑制 
剂 不 致 引起 IDA, 但 次 缩 性 胃炎 可 影响 铁 的 吸收 。 慢 性 腹 
泻 或 小 肠 吸收 不 良 综合 征 , 特 别 是 累及 十 二 指 肠 和 近 端 空 
肠 的 小 肠 疾病 ,不 仅 引起 铁 吸 收 不 良 : 并 且 随 着 大 量 肠 上 皮 
细胞 脱 沙 而 失 铁 。 
(四 ) 其 他 流行 病 学 调查 证 实 幽 门 蝶 杆菌 (Hp) 感 染 
可 能 是 原因 不 明 IDA 的 病因 . 且 口 服 铁 制 剂 常 失效 ,Hp 根 
治 后 ,口服 铁 剂 疗效 恢复 。 慢 性 病 贫血 常 有 功能 性 缺 铁 , 这 
是 指 趾 者 体内 总 铁 重 并 不 少 ,但 铁 被 锁定 在 巨 噬 细 胞 ,不 能 
释放 供 幼 红细胞 合成 Hb 用 ,造成 铁 利 用 障碍 。 遗 传 性 
，IDA 其 为 军 见 ,如 编码 DMT1 基因 发 生 突变 ; TMPRSS6 
| (一 种 卫 型 穿 膜 丝氨酸 蛋白 酶 ,可 抑制 hepcidin 的 生成 ) 突 
| 变 , 引 起 铁 吸收 和 再 循环 障碍 ,导致 铁 剂 治疗 无 效 的 IDA 


(Ciron-refractory iron deficiency anemia, IRIDA) 。 




















【临床 表现 】 
IDA 的 临床 表现 除 因 贫血 引起 组 织 器 官 缺 氧 导致 贫 
血 的 一 般 性 表现 外 ,还 有 因 组 织 缺 铁 导致 的 各 种 临床 表现 。 
因为 许多 影响 细胞 氧化 还 原 过 程 的 酶 含有 铁 或 为 铁 依赖 
酶 ,包括 血红 素 蛋 白 类 :细胞 色素 C、 细 胞 色素 C 氧化 酶 .过 
氧化 氢 酶 .过 氢化 物 酶 等 ; 起 
还 原 酶 .NADH 脱 氨 酶 、 黄 噶 叭 氧化 酶 . 焉 珀 酸 脱 氨 酶 等 。 
活力 降低 可 产生 多 方面 的 临床 表现 :可 引起 
溃 儿 精神 发 育 和 行为 改变 ,这 可 能 和 单 胺 氢化 酶 活力 降低 、 
儿 茶 酚 胶 代谢 紊乱 有 关 ; 动 耐 力 降低 ,可 能 和 细胞 色素 
”及 线粒体 中 co- 十 油 磅 酸 气 化 酶 活力 降低 、 肌 红 副 白 基 减 
乡 响 表 杉 肌 猎 代 谢 有 关 ; 名 细胞 免疫 功能 减弱 ,中 性 粒 
细胞 条 获 能 力 减 低 ; 久 抗 寒 能 力 降低 .三 碘 甲 腺 原 氮 酸 
(T; ) 水 平 减低 。 严 重 IDA 可 黎 符 膜 组 织 变化 和 外 上 胚 叶 营 
但 ,出 现 口 炎 、 征 炎 、 获 缩 性 骨 炎 和 胃酸 缺乏 ,皮肤 干 
瞻 落 易 训 和 反 申 , 共 至 出 现 知 
的 关系 有 待 漆 消 , 缺 铁 患 儿 
者 补 铁 后 感染 反而 增多 。 



























, 琅 发 下 村 脱 沙 、 指 申 遍 于 
虹 因 欢 及 异 食 淤 。 缺 铁 丰 
易 发 生 感 炎 , 但 也 有 认为 缺 铁定 














【实验 室 检查 】 
(一 ) 血 象 ”本 症 早期 无 贫血 。 贫 血 轻 时 红 细 
怒 性 :严重 时 时 时 而 的 低 色 素 小 细胞 性 贫血 。 成熟 红 细胞 
大 小 不 一 .中 心 淡 染 区 扩大。 红细胞 分 布 宽度 (RDW) 二 
了。 网 多 红细胞 计数 大 多 自 常 : 亦 可 减低 或 轻 度 升 高 。 
自 细 胞 计数 正常 ,如 近期 内 有 大 量 出 血 , 中 性 粒 细胞 和 血 小 
极 可 增多 .多 虫 病 串 才 暑 琶 性 粒 细胞 轻 度 增多 ,贫血 严重 的 
小 儿 患 者 血小板 可 减少 。 
(二 ) 骨 艇 象 由 胞 轻 度 或 中 度 增 生 , 中 幼 红细胞 
和 多 贫血 严重 的 患者 幼 红细胞 体积 偏 小- 恢 染 色 


呈正 
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红细胞 低 于 15%。 窗 含 骨 抽 小粒 的 涂 片 铁 染 色 缺 乏 可 数 
朱 ,是 诊断 缺 铁 的 金 标准 。 
SS 和 测定 方法 有 双 吡 喧 
法 和 非 罗 啉 法 两 种 ， 总 铁 结 合力 (total iron binding 
capacity, TIBC) 用 间接 方法 表示 血清 运 铁 蛋 白 浓度 ,后 者 
也 可 用 放射 免疫 法 直接 测定 。 IDA 时 , 血清 铁 << 
8.95jpmol/L(50ug/dl)， TIBC> 64. 44pmol/L.(360pg/dl), 
运 铁 蛋白 饱和 度 (transferrin saturation .TS) 一 0. lo 内 消 
铁 并 非 是 缺 铁 的 灵敏 指标 , 且 有 昼夜 变化 , 早 展 他 
低 , 标 本 易 被 铁 污染 ， 炎症 性 疾病 ,结缔 组 织 病 利 恶 el 
都 可 使 血清 铁 降低 , 肝 细 胞 坏死 可 使 血清 铁 升 高 。 lb 
测定 值 较 稳定 。 运 铁 蛋 白 饱 和 度 一 0. 15 是 IDE 的 指标 。 

(四 ) 血清 和 红细胞 内 碱 性 铁 蛋 白 测定 常用 放射 旬 
疫 双 抗体 法 测定 ,红细胞 铁 绰 白 要 先 分 离 纯化 红细胞 制 
悬 液 。 实 验证 明 血 清 铁 绰 白 Cserum ferritin, SF) 和 你 
铁 相关 性 极 好 ,lg/ 工 的 SF 相当 于 8 一 21mg 贮 铁 : 可 作为 
贮 铁 缺 乏 的 指标 。 诊 断 单纯 性 缺 铁 一 般 认 为 SP 
表示 贮 铁 减少 .二 125g/ 工 为 贮 铁 古 尽 ;红细胞 破 性 铁 禹 
一 6. 5pg/ 细 胞 作为 缺 铁 指标 。SF 系 反映 缺 忽 较 名 同 的 下 
标 ,可 用 于 早期 诊断 和 人 群 的 得 检 。 但 SF 易 受 感染 、 炎 
症 .结缔 组 织 病 .肿瘤 和 肝 疾病 的 影响 而 升 商 ,而 红 细 有 中 
性 铁 蛋 白 则 较 少 受 上 述 因素 的 影响 ,更 能 正确 地 反映 此 铁 
状态 ,可 用 于 合并 上 述 因 素 非 单纯 性 缺 铁 的 诊断 。 

(五 ) 红细胞 游离 原 中 啉 和 血液 锌 原由 啉 测定 钠 铁 
时 原 中 只 信 在 红细胞 内 堆积 ,在 铁 络 合 酶 作用 下 形 成 锌 原 
路 呈 , 采 用 全 血 锌 原 中 啉 (ZPP) 血 液 荧光 计 测定 ' 正 一 全 一 
值 <0. 96pmol/L(C60pg/dD 全 血 ， 如 采用 加 酸 提取 法 ， 学 原 
路 啉 即 转变 成 游离 原 路 啉 ,应 用 菊 光 分 光 光度 计 测定 由 为 
红细胞 游离 原 外 啉 (FEP) ,正常 参考 值 二 (0 9jmol 
(50pg/dj) 全 血 。 缺 铁 时 ZPP 和 FEP 均 可 升 商 ,一 般 PEP 
>L78jmol/LC00pg/d) 爹 血 可 作为 IDE 的 指标 。 有 人 
认为 应 用 FEP/Hb 或 ZPP/ 血 红 素 比值 作为 IDE 的 指标 网 
为 妥当 。FEP 和 ZPP 升 尚 尚 见于 错 中 济 , 宴 性 感染 , 炎 纪 ， 
恶性 肿瘤 和 和 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 等 。 

(六 ) 血清 运 铁 蛋白 受 体 测定 ”可以 直接 测 
红细胞 受 体 的 表达 水 平 , 亦 可 测定 脱落 入 血清 
血清 可 溶性 运 铁 代 自 受 体 (sTIR) 测 定 是 迄今 反 哄 IDE 的 
最 值 指标 ,sTfR 水 平 不 受 炎症 .肝病 和 妊娠 等 因素 的 影响 ， 
可 以 较 正 确 地 反映 缺 铁 ,因此 可 用 于 妊娠 期 缺 铁 和 懂 性 病 
贫血 合并 缺 铁 的 诊断 :其 灵敏度 和 特异 度 均 优 于 SE， 一 疏 
sTIR 浓度 二 26. 5nmol/LC2.25pg/ml) 可 诊断 缺 铁 。sTIR 
的 水 平 也 可 反映 贫血 患者 匠 狠 幼 红细胞 的 生成 情况 。 有 认 
为 采用 复合 参数 如 sTIR SF 和 xTIR logSE, 万 其 是 后 者 更 
有 助 于 慢性 疾 贫 血 伴 候 铁 的 诊断 。 
(七 ) 网 织 红 细胞 血红 蛋白 量 ( reticulocyte hemoglobin 
content, CHr 或 Ret-He) 测 定 采 川 BAYER ADVIA 120 
全 自动 血液 分 析 移 可 测定 CHr. 诊断 缺 铁 的 标准 为 









































28pg。 由 于 伴 急 性 时 相反 应 的 IDA. 诊 断 较 困难 ,传统 的 指 
标 有 缺 点 ,采用 联合 试验 (CHr, sTIR. SF) 能 较 好 地 鉴别 
IDA 和 慢性 病 贫 血 的 功能 性 缺 铁 。 由 于 网 织 红 细胞 只 存 
在 几 天 就 发 育 为 红细胞 ,因此 测定 CHr 可 以 很 快 确定 治疗 
效果 。 






【诊断 与 鉴别 诊断 】 

IDA 的 诊断 包括 两 个 方面 :确立 是 否 系 缺 铁 引 起 的 贫 
血 和 明确 引起 缺 铁 的 病因 。 上 典型 的 IDA 诊断 不 难 ,可 根据 
病史 、 典 型 的 低 色素 性 贫血 形态 学 改变 以 及 缺 铁 指标 阳性 
而 获得 诊断 。 对 早期 缺 铁 的 诊断 需 借 助 于 实验 室 检 查 , 常 
用 的 诊断 标准 为 :单一 SF 委 12 一 20kg/L 为 贮 铁 缺 乏 , 如 加 
上 下 列 三 项 指标 LFEP 之 1.78umol/L(100ug/dl) 全 血 ， 
FEP/Hb 之 4. 5pg/gHb 和 TS 一 0. 15] 中 两 项 异常 , 即 可 诊 
断 为 IDE。 铁 剂 治疗 试验 也 是 确定 本 证 的 方法 之 一 。 

低 色素 性 贫血 (hypochromic anemia) 尚 可 见于 珠 蛋白 
生成 障碍 性 贫血 ,血红 蛋白 病 和 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 等 。 功 
能 性 缺 铁 (functional iron deficiency) 和 肾 误 长 期 血 透 患者 ， 
也 可 有 小 细胞 低 色素 贫血 ,都 需 注 意 鉴别 。 珠 蛋白 生成 障 
碍 性 贫血 和 血红 蛋白 病 , 血 清 铁 .TS、SF 和 凡 盘 可 染 铁 均 
增多 。 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 血清 铁 增高 而 TIBC 降低 , 骨 殴 
涂 片 铁 染 色 可 见 上 典型 的 环形 铁 粒 幼 细胞 。 慢 性 病 贫血 
(ACD) 血清 铁 减低 ,TIBC 正常 或 减低 ,SF 正常 或 增高 . 骨 
通 小 粒 可 染 铁 增多 , 铁 粒 幼 细胞 减少 。MCV<728L 者 ACD 
其 罕见 ,而 IDA 则 常见 。 











【治疗 】 

(一 ) 病因 治疗 IDA 的 治疗 原则 是 补充 足够 的 铁 直 
到 恢复 正常 铁 贮 存量 ,以 及 去 除 引 起 缺 铁 的 病因 。 病 因 治 
疗 相当 重要 ,因为 IDA 是 一 种 综合 征 ,不 能 只 顾 补 铁 治疗 
而 忽略 其 基础 疾病 的 治疗 ,例如 延误 了 胃 肠 道 肿 瘤 的 诊断 
和 治疗 ,其 后 果 是 不 堪 设 想 的 。 

(二 ) 口服 铁 剂 ”是 治疗 IDA 的 首选 方法 。 
的 种 类 很 多 ,如 硫酸 亚 铁 (每 片 0. 3g, 含 元 素 铁 g)、 窜 
马 酸 亚 铁 (每 片 0. 2g, 含 元 索 铁 66mg) ,葡萄糖 酸 亚 铁 ( 每 
片 0. 3g; 售 元 类 铁 34. 5mg) 、10% 枸 襟 酸 铁 铵 (每 蛇 升 含 元 
未 铁 20mg) , 右 旋 糖 时 铁 ( 每 片 25mg, 含 铁 量 35%) 多糖 
铁 复合 物 ( 力 划 能 .每 胶 骂 150mg, 含 铁 量 46%) 和 琥 蔓 酸 
亚 铁 (每 片 0. 1g: 仿 铁 明 35%) 等 。 至 今 仍 认为 硫酸 业 铁 是 
口服 铁 剂 中 的 标准 制剂 ,但 它 是 无 机 铁 剂 , 故 骨 肠 反应 大 、 
主要 和 含有 的 游离 铁 离子 有 关 ; 有 机 铁 剂 反应 小 .其 中 以 多 
糙 铁 复合 物 地 小 :三 匠 酸 业 铁 不 仅 含 铁 量 商 昌 吸收 好 .生物 
利用 度 高 ,不 良 反 应 又 小 。 成 人 治疗 剂量 以 每 天 150 一 
200mg 元 素 铁 为 宜 . 预防 剂 直 每 天 10 一 20mg 元 素 铁 。 为 
减少 硫酸 亚 铁 的 轩 部 刺激 反应 ,可 改变 剂型 和 和 投药 时 间 ; 如 
令 酸 旺 闪 片 ( 福 旋 得 .每 片 0. 5g. 每 有 上 次 ), 铁 在 1 一 > 
小 时 内 释放 .在 离 片 上段 空 电 前 完全 释放 :人 硫酸 业 铁 可 以 在 





民 铁 剂 


























减少 胃 部 刺激 反应 也 可 从 小 剂量 开始 服用 。 较 大 剂量 维 生 
素 C( 每 30mg 铁 剂 至 少 口 服 200mg) 或 殖 珀 酸 可 增加 铁 剂 
的 吸收 , 铁 剂 鼠 与 茶 同 服 . 钙 盐 及 镁 盐 亦 可 抑制 铁 吸收 .应 
避免 同时 服用 。 口服 铁 剂 有 效 者 网 织 红 细胞 在 治疗 后 3 一 
4 天 即 开 始 上 升 .第 10 天 达 高 峰 . 随 后 血红 蛋白 上 升 .一 般 
需要 治疗 2 个 月 左右 , 血红 蛋白 恢复 正常 。 贫 血 纠 正 后 至 
少 需要 继续 治疗 3 个 月 或 使 SF 恢复 到 50pg/ 工 以 补 是 幅 
存 铁 ,否则 易 复 发 。 口服 铁 剂 的 不 良 反 应 有 恶心 .上 腹痛 、 
便秘 和 腹泻 。 如 治疗 3 周 无 治疗 反应 .应 检查 诊断 是 桔 准 
确 , 是 否 按 医 器 服 药 有 无 活动 性 出 血 、 有 否 铁 吸收 障碍 、 有 
香干 扰 铁 吸收 和 利用 的 因素 存在 。 

(三 ) 注射 铁 剂 ”常用 低 分 子 右 旋 糖 醋 氢 所 化 铁 复 合 





物 注 射 液 . 芯 糖 铁 注射 液 及 葡萄 糖 酸 铁 钠 注射 液 三 种 。 注 | 


第 二 章 贫 血 


餐 后 服用 ,但 餐 后 服用 在 一 定 程度 上 会 影响 铁 剂 的 吸收 .为 


射 铁 剂 推荐 静脉 注射 。 静 脉 注射 铁 剂 不 良 反 应 率 为 13 闪 一 


26% ,静脉 注射 过 快 (六 100mgymin) 可 致 局 部 静脉 疼痛 、 发 
红 及 金属 味 . 但 时 间 很 短 . 只 要 缓慢 注射 即 可 消失 。 全 身 反 
应 包括 即刻 及 延迟 反应 ;即刻 反应 有 低 血 压 、 头 痛 、 恶 心 、 污 
麻疹 ,罕有 过 人 敏 反应 ,但 严重 可 致命 ;延迟 反应 包括 淋巴 结 
有 种 大 、. 肌 痛 .关节 痛 、 发 。 但 严重 过 敏 反 应 项 少见 ,主要 
见于 右 旋 糖 醋 铁 ,发 生 率 为 0.6 兴 一 0.7 兴 . 葡 欧 糖 酸 铁 钢 
为 0. 04 闻 , 莽 粮 铁 则 更 低 。 严 第 反应 主要 与 抗 右 旋 糖 
醋 抗 体 有 关 。 蔡 脉 铁 剂 为 胶 质 溶液 .其 氧化 铁 核 心 由 碳水 
化 合 物 外 壳 包 绕 .进入 体内 后 被 单 核 . 巨 嗓 细 有 和 胞 在 叭 . 极 少 
释放 游离 铁 , 后 者 对 机 体 有 害 , 能 增加 氧化 应 激 和 感染 的 风 
险 。 剂 量 过 大 ,疗程 过 长 有 此 顾虑 ,特别 是 蔗糖 铁 . 增 加 氢 
化 应 激 和 感染 的 风险 比 其 他 铁 剂 大 。 

因此 注射 铁 剂 应 严格 掌握 指 征 . 仅 限于 不 能 醒 受 月 服 
铁 剂 .如 有 溃疡 漠 大 .站 服 铁 剂 要 加 重 钙 
状 者 ; 胃 肠 道 铁 吸 收 障 碍 者 及 不 易 控制 的 得 性 失血 .失血 如 
率 快 于 口服 铁 剂 的 补 他 长 期 血 透 不 所 铁 平衡 或 有 
功能 性 缺 铁 患者 (如 慢性 时 衰 贫血 及 慢性 病 贫 血 ) 同 时 应 用 
红细胞 生成 素 治 疗 者 。 注 射 铁 剂 总 车 可 按 下列 公 起 计 算 : 

铁 剂 总 量 (mg) 王 体重 (kg) XD150 一 起 者 血红 代 身 (g 1 


入 0. 24 十 500nng 




























驻 脉 补 铁 后 .4~5 天 网 织 红 细胞 数量 工 升 ,1 周 后 Hb 


旺 上 升 ,6 周 可 达 正 党 水平 。 如 治疗 上 日 标 为 SE ~50pg L， 
常 须 4~6 个 月 。 
诲 脉 铁 剂 的 具 i 下 : 





低 分 子 右 放 化 铁 复合 物 注 射 液 
l00mg 支 ) .首次 使 用 前 先 做 过 敏 试 验 ,25mg 深 二 50ml 生 
理 越 水 中 ,静脉 滴 注 半分 钟 以 上 :三 65 分 钟 后 无 不 展 芭 应， 
即 可 更 脉 滴 注 。 丰 旋 符 醋 铁 100mg(2mD 用 0.05 氏 化 铀 


(Coxsmofer。 












溶液 稀释 至 I00ml, 30 分 钟 内 滴 注 完毕 . 开始 1 疝 
2~ 3 次 ,可 根据 红 定 如 采 册 一 次 性 ; j 万 





; 
污 Soomg 0mD 记 稀释 至 500ml, 廊 脉 滴 注 1 





法 .在 旋 燃 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


小 时 。 

其 糖 铁 注 射 液 (Venofer. 100mg/ 支 ): 100mg 稀 糙 于 
100ml 生理 盐水 中 静脉 滴 注 ,如 为 首次 使 用 ,应 先 做 过 敏 试 
验 .即将 上 述 溶 液 的 25ml 缓慢 滴 注 .如 无 反应 , 即 可 将 剩 
余 剂 量 在 30 分 钟 内 输 完 。 

和 葡萄糖 酸 铁 钠 和 芒 糖 铁 不 能 采用 上 述 一 次 性 滴 注 方法 
给 药 , 因 为 美国 FDA 批准 一 次 给 药 的 最 大 剂量 ,葡萄 糖 酸 
铁 钠 为 125mg, 芒 糖 铁 为 200mg。 


【预防 3 
应 加 强 妇幼 保健 ,预防 早产 .做 好 喂养 指导 ,提倡 母乳 
喂养 ,及 时 添加 含 铁 量 及 铁 吸收 率 高 的 办 食品 ;对 较 大 的 儿 








的 作 | 童 应 纠正 偏食 ;积极 防治 月 经 病 , 重 视 置 节育 环 月 经 过 多 的 
局 问题 ,近年 国外 采用 能 释放 左 烘 诺 孕 一 (levonorgestrel) 的 


子宫 内 节育 环 (Levo Ng-IUD) ,每 天 释放 201g 黄体 酮 ,可 
使 月 经 量 减 少 ,保存 体内 铁 贮备 ,显著 减少 贫血 的 发 生 
率 。 防 治 寄生 虫 病 , 特 别 是 钧 虫 病 。 积 极 治疗 慢性 出 血 
病灶 。 对 早产 儿 、 挛 生 儿 、 妊 娠 期 妇女 、. 骨 切除 者 及 反复 
献血 者, 应 预防 性 口服 铁 剂 。 在 高 危 人 峰 也 可 推行 铁 强 
化 食品 。 
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巨 幼 细胞 性 贫血 


王 小 钦 


林 果 为 


乒 幼 细胞 性 贫 而 (maegaloplastic anemia) 是 由 于 脱氧 核 
核酸 CDNA) 合成 障 但 所 敏 的 一 组 贫血 ,主要 双 

RB 或 叶酸 所 敏 . 亦 可 因 遗 传 性 或 
合成 障碍 而 引起 ， 本 症 的 特点 是 蚂 大 红细胞 性 贫血 ， 
和 竹内 出 现 巨 幼 红 细胞 系列 , 并且 细胞 形态 的 巨 更 改变 也 
多 二 粒 细 胞 ,至 核 细胞 系列 ,此 至 基 些 增殖 体 细胞 ， 该 巨细 
细胞 易 在 凤 艇 内 破坏 ， 
看 敏 下 幼 细胞 性 贫 而 是 - 
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艺 细 胞 贫 和 而 ， 据 人 人群 中 流行 于 


三 戎 是 全 浊 界 聂 管 见 的 维和 过 缺 到 
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年 在 我 国 河北 无锡. 太原 地 区 城乡 进行 35 一 64 岁 健康 人 
群 抽样 调 查 . 发 现 叶 酸 缺 乏 症 患 病 方 人 为 6. 2 六 
人 为 38%%; 维 生 素 Bs 缺乏 症 (血浆 素 Bi 过 185pmol/L) 
患 病 率 南方 人 为 11%, 北 方 人 为 39 中 。 维 生 素 Bs 缺乏 证 
的 患 病 率 老年 人 群 尤 高 .并 随 年 龄 而 增加 。 我 国营 养性 
幼 细胞 贫血 以 叶酸 缺乏 为 主 ， 并 具有 地 区 性 ,以 册 央 I 
省 等 西北 地 区 较 多 见 , 早 年 调查 患 病 率 可 达 5.3%。 恶 性 
贫血 要 比 西方 国家 少 。 









【维生素 Bu 与 叶酸 代谢 】 rn 
(一 ) 维生素 Bu 代谢 维生素 Bi 为 含 钴 的 维 生 杀 ， 
化 学 名 销 胺 (cobalamin, Cbl)， 仅 由 某 些微 生物 合成 +: 人体 
所 需 的 维生素 Bi 主要 从 动物 性 食物 如 肉 类 : 肝 \ 鳃 i 
制品 等 中 摄取 。 成 人 推荐 每 天 的 摄 和 人 量 为 2 a ed 
女 2. 6pg, 晴 乳 期 妇女 为 2. 8p8。 了 
超过 需要 显 。 正 常 成 人 体内 含 维生素 Bi 的 总 村 约 为 g 
5mg, 其 中 约 1/2 “存在 肝 内 ,因此 单 亡 因 食物 中 含 臣 不 彗 
而 导致 缺乏 者 极为 罕见 。 
站 未 所 :经 轩 酸 和 由 蛋 白 栈 的 作用 游 
后 ,和 骨 液 中 的 R 蛋白 (一 种 粮 蛋 白 ,由 唾液 及 胃液 所 分 
小 ) 相 结合 ,形成 一 种 稳定 的 复合 物 , 当 后 者 进入 十 二 指 肠 
在 胰 液 和 酸性 pH 的 作用 下 R 蛋白 被 降解 .游离 的 维 ， 
BB 和 由 办 笑 膜 噬 细 胞 分 泌 的 内 因子 相 结合 。 内 因 Te 
种 糖 伪 白 .分子 量 50 000 一 60 000。 维 生 素 Be- 内因 了 经 
合 物 可 不 被 本 白 水 解 琵 所 消化 ,从 而 进入 远 端 回肠 ,和 国 肠 


结合 ( 需 
























绒毛 出 状 缘 的 黏膜 受 体 (又 称 Cubam 受 体 ) 相生 和 
Ca .pH 在 6.4 一 8. 0 ,结合 后 的 复合 物 被 摄取 进入 回电 
条 膜 细胞 ;内 因子 被 破坏 , 维 生 迷 Bis 和 运销 胶 中 相 结合 形 
成 复合 体 进 入 门静脉 。 维 生 素 蕊 :的 吸收 具有 肠 时 循环 ,好 
经 门静脉 吸收 入 肝 . 可 再 由 胆汁 排出 .又 到 回肠 重新 被 吸 
收 。 血 桨 中 有 三 种 维生素 Be 结合 蛋白: 运销 腕 工 、 下 四 
(简称 了 CTTC 和 CW),TCI 系 运输 丝 自 , 仅 结合 
10% 一 30% 的 索 By , 齐 很 快运 输 到 引 1 织 被 利用 ; 



















TCI 和 和 TCII 主 要 由 粕 细 胞 分 洲 ,TCT 可 结合 血 汉 中 大 部 
生计 下 半衰期 较 医 ,为 6 一 9 天 ,和 销 存 的 维和 
关 。TCTr :DB 复合 物 和 组 织 细胞 受 





体 机 结合 . 即 可 为 细胞 所 报 收 (图 20.2-4)。 

血浆 中 维生素 BB 绝 大 多 数 以 申 基 销 胶 的 氧化 型 
(Co 存在 .进入 细胞 内 必须 还 原 为 Co” 或 Co 形成 只 
有 活性 的 铺 酶 形式 ;由 基 铺 胺 和 腺 前 铺 六 区 
用 维 生 泰 系 握 销 胺 ,其 必须 在 体内 转变 为 话 性 形式 人 
能 被 利用 ， 体 内 维 生 ; DD 由 基 刍 胺 
为 山 硫 
职 作 中 
及 应 的 申 基 提供 首 : 
的 输 酶 .促使 四 此 

































令 损 酸 (SAMD) 又 是 体内 许 允 


交 是 甲 此 丙 
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TCTLCBbl 
组 织 细胞 
肠 腔 肠 上 皮 血 
末端 回肠 
图 20-2-4 ”维生素 Biz 的 吸收 图 解 


Cbl : 钻 有 驼 ;IF: 内 因子 ;R: 结 合 蛋白 ;TC1 : 运 钴 胺 蛋白 匡 
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20-2-5 ”细胞 内 维生素 B,; 辅酶 形式 的 合成 


(二 ) 叶酸 代谢 ”叶酸 是 一 种 水 溶性 B 
学 名 虹 酰 谷 倪 酸 (pteroylglutamic acid) 。 任 
洲 菜 中 含 便 最 多 , 肝 、 肾 、 醇 母 和 医 菇 中 也 较 多 。 食 物 
胜 制 及 储存 过 和 久 等 均 可 被 破坏 , 旋 其 是 加 水 总 








大 。 成 人 推荐 每 大 的 摄 入 作为 400pg, 妊 娠 妇女 为 600pg， 


哺乳 其 妇女 为 500pg。 食 物 中 的 叶酸 以 曝 酰 多 聚 谷 






第 二 章 贫 血 
形式 存在 ,要 经 过 小 肠 中 的 叶酸 多 聚 谷 氨 酸 水 解 槛 水 解 成 
蝶 酰 单 谷 氨 酸 始 能 吸收 。 叶 酸 进 入 肠 黏膜 细胞 要 通过 管 腔 
表面 的 叶酸 转运 蛋白 介 导 ,pH 降低 可 促进 叶酸 进入 肠 医 
膜 细 胞 。 叶 酸 在 肠 黏 膜 细胞 内 还 原 成 四 氧 叶酸 CTHF 或 
FH:) ,并 且 甲 基 化 形成 具有 活性 的 甲 基 -FH; ,经 门静脉 人 
肝 , 叶 酸 的 吸收 也 有 肠 肝 循环 。 血浆 中 以 5- 甲 基 四 所 叶酸 
的 形式 和 白 蛋 白 牙 松 结合 运输 ,通过 叶酸 受 体 被 摄取 进 人 
细胞 内 ,在 维生素 Bi: 依赖 的 甲 硫 氮 酸 合成 酶 作用 下 形成 
四 氨 叶 酸 而 发 挥 作用 (图 20-2-6); 亦 可 再 度 成 为 多 谷 氨 酸 
盐 储存 ,后 者 可 避免 叶酸 逸 出 细胞 外 。 通 过 肾 小 球 滤 过 的 
叶酸 在 近 端 肾 小 管 细胞 的 刷 状 缘 有 叶酸 受 体 , 可 结合 管 舱 
中 叶酸 ,再 重新 回 到 血液 中 。 叶 酸 储存 于 肝 细 胞 内 ,储存 量 
仅 5 一 10mg, 因 此 营养 性 巨 幼 细胞 性 贫血 主要 由 叶酸 缺乏 
所 引起 。 
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DHF DER-THF 一 SHMY 5, 10- 亚 甲 基 THF 
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10- 甲 酰基 THF 






DNA<—dTMP dUMP 


TS 
叶酸 代谢 
S- 腺 苷 甲 硫 氨 


20-2-6 
DHF: 二 所 叶酸 :THF 
酸 ;SAH:S 酸 : MS: 甲 硫 夭 酸 合 成 酶 : 
DHFR: 二 氢 叶 酸 还 原 酶 ;S-HMT,; 丝 氨 酸 产 甲 基 转 移 酶 : 
TS:dTMP 合 酶 ;MTHFR: 亚 甲 基 由 和 氨 叶酸 还 原 酶 













细胞 从 血浆 中 摄取 叶酸 后 .5- 甲 基 FH; 通过 一 碳 单位 
的 若干 传递 过 程 , 最 后 又 转变 为 四 气 叶 酸 ( 参 见 疼 20-2-6)。 
四 气 叶 酸 主 要 参与 一 碳 单 位 代谢 ,后 者 包括 甲 基 ( 一 CHs )、 
甲 烯 基 ( 王 CH ). 申 抉 基 ( 一 CH 一 )、 甲 酰基 (OO 一 CH- ) 
和 下 氨 甲 基 CHN 一 CH 一 )。 一 优 单 位 不 能 游离 存在 , 常 与 
四 所 叶 散 结合 而 转运 和 参加 代谢 。 丝 拓 酸 是 一 修 单 位 的 米 
源 , 它 和 四 氧 叶酸 作用 形成 N*"- 甲 烯 基 四 和 氧 叶酸 和 上 氢 
酸 ; 男 一 来 源 系 在 组 氮 琶 分 解 代谢 中 的 亚 禾 申 基 全 拓 酸 
CEIGlu) .和 四 氧 时 酸 作用 生成 N?- 亚 揪 申 基 四 气 计 本 和 从 
氨 酸 。 这 些 辅酶 型 叶酸 携带 各 种 一 碳 单 位 ,从 而 参与 体内 
要 的 生化 反应 ,最终 合 成 重要 的 大 分 于 物质 ， 如 
NOCHO FH 与 .NS 一 CH FH 分 别 为 味 叭 侣 成 
提供 C: 与 CGINY 一 CH，FH 为 网 腺 喀 喧 核 交 有 
成 提供 甲 基 。N”- 甲 基 FH; 所 带 的 甲 基 通 过 SAM 向 许多 
化 合 物 提供 甲 基 . 参 与 体内 许多 重要 化 合 物 的 合成 和 修饰 
四 氧 时 酸 缺 乏 . 一 仙 单 位 代谢 障碍 .就 会 影响 DNA 合成 ， 
引起 巨 幼 细胞 性 贫血 
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【发 病 机 制 与 病理 】 

维生素 Bl, 和 叶酸 是 细胞 合成 DNA 过 程 中 的 重要 辅 
酶 ,维生素 Bi 和 叶酸 缺乏 可 导致 DNA 合成 障碍 。 维 生来 
Bi 缺乏 导致 DNA 合成 障碍 是 通过 叶酸 代谢 障碍 引起 的 ， 
维生素 Bl 缺乏 ,细胞 内 N’- 甲 基 四 和 氨 叶 酸 不 能 转变 成 其 他 
形式 的 活性 四 和 氧 叶酸 ,并 且 不 能 转变 为 聚合 形式 的 叶酸 以 
保持 细胞 内 足够 的 叶酸 深度。 维生素 Bi 和 叶酸 缺乏 ,使 脱 
氧 尿 喀 啶 核 背 酸 (dUMP) 转 变 为 脱氧 胸腺 喀 喧 核 苷 酸 (dT- 
MP) 发 生 障 碍 (参见 图 20-2-6) ,使 DNA 合成 速度 减 慢 ,过 
多 的 dUMP 使 尿 喀 啶 挫 入 DNA, 使 DNA 呈 片 段 状 ,DNA 
复制 减 慢 , 核 分 裂 时 间 延 长 (S 期 和 G 期 延长 ), 故 细胞 核 
比 正常 大 , 核 染 色 质 呈 朴 松 点 网 状 , 缺 乏 浓 集 现象 ,而 胞 质 
内 RNA 及 蛋白 质 合成 并 无 明显 障碍 。 随 着 核 分 裂 延 迟 和 
合成 量 增多 ,形成 胞 体 巨 大 、 核 浆 发 育 不 同步 、 核 染色 质朴 
松 , 即 所 谓 “ 老 浆 幼 核 " 改 变 的 巨型 血细胞 。 
巨型 改变 以 幼 红细胞 系列 最 显著 . 巨 幼 红 细胞 形态 巨 
大 , 核 染 色 质 玖 松 . 旦 点 网 状 结构 。 巨 原 红细胞 核 仁 大 而 
蓝 . 巨 晚 幼 红细胞 核 染色 质 浓 集 差 , 核 常 靠 边缘, 可 呈 分 叶 
状 . 浆 内 充满 血红 蛋白。 成 熟 红 细胞 巨大 而 厚 , 常 呈 卵 贺 
:缺乏 中 心 苍白 区 .并 伴 大 小 不 等 、 叶 多 色 性 或 含有 嗜 碱 
性 点 彩 、\ 卡 波 环 或 尝 - 胶 小 体 等 。 

巨型 改变 也 见于 粒 细 胞 和 巨 核 细 胞 系列 , 尤 以 晚 幼 粒 
细胞 为 突出 。 晚 幼 粒 和 杆 状 核 粒 细胞 形态 巨大 , 核 形 肿 大 、 
蝴 形 . 核 染色 质 次 松 . 胞 质 中 颗粒 较 粗 , 称 巨 晚 幼 粒 和 巨 杆 
状 核 粒 细 胞 。 分 叶 核 分 叶 过 多 , 常 在 5 叶 以 上 ,甚至 达 16 
叶 , 称 巨 多 叶 核 粒 细 了 胞 。 巨 核 细胞 体积 也 增 大 , 核 分 叶 过 
多 .并 日 核 间 可 不 相连 接 。 血 小 板 生成 障碍 ,可 见 巨 大 和 形 
态 不 规则 的 血小板 。 

骨 艇 呈 增 生 象 .但 血 象 为 全 面 细 胞 减少 .其 主要 病理 生 
型 改变 为 无 效 性 红细胞 . 粒 细胞 和 血小板 生成 , 称 为 通 内 深 
血 。 巨 幼 细胞 和 大 型 红细胞 的 年 存 期 均 较 正常 为 短 . 可 出 
现 自 清 胆 红 素 增高 、 结 合 珠 蛋白 降低 、 乳 酸 脱氧 酶 增 涡 , 特 
别 是 LDH, 和 LDH:( 米 自 幼 红 细胞 ) 增 高 。 血 清 溶菌 酶 增 
商 反 映 幼 粒 细 胞 的 破坏 ， 
Bs 还 参与 神经 组 织 的 代谢 。 维 后天 Bs 缺乏 ， 
合成 减少 .后 者 导致 转 虫 基 反应 陈 碍 ,造成 
上 于 且 由 于 腺 在 销 胺 缺乏 导 敏 大 量 申 其 

- 驶 辅酶 A 及 其 前 身 两 j 人 堆积。 合成 异常 的 脂肪 

酸 进 入 旬 精 质 , 从 而 导 敏 腊 黎 稍 病变、 币 突 变性 :最 后 可 导 
敏 神经 元 细胞 死亡。 神经 系统 可 累及 周转 神经 、 崔 迄 后 侧 
索 及 大 脑 



















































S- 滤 任用 做 各 


和 质 合 明 













〖 病 因 】 
(一 ) 维生素 Bs 缺 乏 症 (vitamin Bs deficiency) 
1 摄 入 不 足 , 需 要 量 增加 即 堂 养性 维 生 隶 Bi 缺乏 


镍 单纯 内 摄 入 不 是 引起 者 其 罕见 , 仅 克 于 长 期 严格 泰 食 








者 。 摄 人 不 足 而 需要 量 增加 见于 妊娠 ` 册 幼儿 、 溶 血性 贫 
血 、. 感 染 , 甲 状 腺 功能 元 进 及 恶性 肿瘤 等 。 妊 娠 期 维生素 
Bi 缺乏 可 致 流产 .早产 、 胎 儿 富 内 发 育 延迟 及 神经 管 发 育 
缺乏 。 

2. 食物 蛋白 中 维生素 Bi 释放 障碍 (食物 - 钴 胺 吸收 不 
良 综合 征 ) 老年 人 中 维生素 Bls 缺乏 最 常见 的 原因 , 约 
30% 一 50% 的 老年 人 有 维生素 Bi 储备 不 足 。 主 要 原因 与 
萎缩 性 骨 炎 和 胃酸 缺乏 有 关 导 致 食物 蛋白 中 维生素 Bl: 释 
放 障 碍 ,幽门 螺杆 菌 感 染 及 因 骨 酸 缺 乏 导 致 小 肠 细菌 过 度 
生长 均 可 加 重 维生素 Bs 缺乏。 长 期 服用 剂量 较 大 的 He 
受 体 捕 抗 药 和 质子 泵 抑制 剂 也 能 通过 胃酸 分 泌 减 少 引起 维 
生来 Bi 吸收 障碍 。 

3. 内 因子 缺乏 “可 因 角 大 部 切除 或 全 骨 切 除 , 腐 蚀 性 
骨 炎 ,以 及 自身 免疫 性 破坏 (恶性 贫血 ) 引 起 胃壁 细 胞 数量 
减少 .胃酸 缺乏 ,导致 内 因子 缺乏 影响 维生素 Bs 的 吸收 。 
全 胃 切 除 术 后 发 生 巨 幼 细胞 性 贫血 的 时 间 平均 为 5 年 (2 一 
10 年), 约 30%~40% 的 次 全 胃 切 除 者 有 内 因子 缺乏 致 维 
生 素 Be 吸收 不 良 。 罕 见 病例 有 先天 性 分 泌 无 活性 的 内 因 
子 。 恶 性 贫血 是 西方 人 群 最 常见 的 维 生 迪 :缺乏 症 ,主要 
累及 60 岁 以 上 人 和 群 。 恶 性 贫血 是 种 自身 免疫 性 疾病 , 它 是 
自身 免疫 性 骨 炎 发 展 到 后 期 的 表现 ,这 种 慢性 胃炎 仅 累 及 
骨 体 , 称 为 A 型 阎 缩 性 胃炎 ,引起 大 熏 骨 壁 细胞 破坏 ,从 自 
身 免疫 性 骨 炎 发 展 到 恶性 贫血 大 约 需要 20 一 30 年 。 自 身 
免疫 性 胃炎 患者 血清 中 存在 壁 细胞 抗体 ,下 性 贫血 患者 存 
在 内 因子 抗体 。 内 因子 抗体 有 两 型 型 抗体 能 与 内 因子 
的 维生素 Bi 结合 位 点 相 结合 ,因此 阻 断 了 维生素 Bi 与 内 
因子 相 结合 , 故 又 称 为 阻 断 抗 体 ; J 型 抗体 能 和 内 关子 维 
生 素 Be 复合 体 相 结合 阻止 与 回肠 未 端 Cubam 受 体 相 结 
合 , 从 而 阻止 维生素 Bi 的 吸收 , 故 又 称 结合 抗体 。 

4. 小 肠 疾病 引起 维生素 Bu 吸收 障碍 ”包括 胰 重 自 酶 
分 泌 不 足 引起 R 蛋白 降解 障碍 ; Zollinger Ellison 综合 征 可 
灭 活 内 源 性 胰 蛋 自得; 热带 / 非 热 带 口 炎 性 腹 演 , 克 岁 恩 独 、 
小 肠 淋 巴 痛 、 砚 皮 病 等 引起 吸收 不 良 综合 征 部 可 导 致 维 生 
过 Be 吸收 障碍 ;未 端 回肠 具有 下 富 的 Cubam 受 体 .如 回肠 
切除 过 多 就 会 影响 维生素 Bis 的 吸收 ;小 肠 寄 生 阅 节 弄 关 
毕 虫 ,手术 育 袋 形成 和 回肠 怠 室 炎 因 其 中 细菌 过 度 昔 秆 .部 
避 夺 下 食物 中 的 维生素 Bs ,从 而 影响 人 体 吸收 。 

5. 药物 诱发 维生素 Bo 缺乏 “二 中 双 版 可 抑制 内 内 于 
和 加 酸 的 分 泌 ,抑制 转运 维生素 Bis 进 入 肠 笑 腊 细 胞 : 消 胆 
胺 ,秋水 个 和 新 吉 迪 等 均 可 拙 制 转 运 维 生 崇 Bs 进入 肠 上 
皮 。NO 可 灭 活 维生素 Be 引起 功能 性 细胞 内 维生素 Be 
缺乏 。 

6. 遗传 性 维生素 Bw 缺乏 ”见于 Cubam 受 体 遗 传 竹 
缺陷 引起 Imerslund-Grisbeck 综合 征 和 先天 性 TC LT 缺 
达 症 。 

(二 ) 叶酸 缺乏 症 (folate deficiency) 

1. 摄 入 不 足 ,需要 量 增加 见于 婴儿 、 儿 童 及 妇女 妊 

























娠 期 和 哺乳 期 ,需要 量 可 增加 3 一 10 倍 。 营 养 不 良性 主要 
由 于 新 鲜 蔬菜 及 动物 伺 白 质 摄 入 不 足 所 致 。 河 要 基 增 加 尚 
见于 慢性 溶血 、 骨 艇 增殖 症 、 恶 性 肿瘤 .中 状 腺 功能 亢进 及 
。 孕 妇 叶 酸 缺 乏 可 增加 婴儿 先天 性 缺陷 发 生 
的 危险 性 。 血 液 透析 过 程 , 因 叶酸 丢失 过 多 .也 使 叶酸 需要 
量 增加 。 婴 儿 长 期 用 山羊 乳 喂养 也 易 引 起 叶酸 缺乏 。 

2. 柄 酒 和 慢性 酒精 性 肝 硬 化 ， 据 统计 在 美国 最 常见 
的 叶酸 缺乏 证 来 自 盆 性 酒精 性 肝 硬 化 。 慢 性 酒精 中 毒 引 起 
叶酸 缺乏 有 多 种 机 制 :醒酒 因 饮食 不 平衡 .叶酸 报信 减少， 
慢性 酒精 性 肝 硬 化 使 叶酸 贮存 减少 ,酒精 可 使 小 肠 和 肾 小 
管 的 叶酸 转运 蛋白 表达 减少 ,引起 叶酸 吸收 不 良 。 

3. 肠 道 吸收 不 良 “ 如 小 肠 吸 收 不 良 综合 征 、 热 带 口 炎 
性 腹泻 、 短 肠 综合 征 \ 小 肠 疾 病 等 都 可 引起 叶酸 缺乏 ,并 且 
常常 同时 有 维生素 Bi 缺乏 和 缺 铁 。 

4. 药物 诱发 叶酸 缺乏 症 ” 叶 酸 对 抗 物 如 甲 氨 屿 蛤 , 乙 
上 胺 喀 啶 和 甲 氧 荣 啶 都 是 二 所 叶酸 还 原 酶 的 抑制 剂 ,导致 叶 
酸 利用 障碍 。 柳 氨 磺 吡 哇 可 抑制 多 聚 谷 氨 酸 水 解 成 单 谷 所 
酸 ,从 而 影响 叶酸 的 吸收 。 乙 胶 喀 啶 、 柳 氮 磺 吡啶 和 质子 泵 
抑制 剂 尚 可 抑制 叶酸 转运 蛋白 ,从 而 抑制 叶酸 吸收 。 握 服 
避孕 药 可 增加 叶酸 分 解 代谢 。 抗 冶 冯 药 可 抑制 叶酸 吸收 。 

5. 遗传 因素 引起 叶酸 代谢 障碍 ”例如 叶酸 转运 蛋白 
的 突变 引起 叶酸 吸收 不 良 , 踪 传 性 叶酸 代谢 酶 缺陷 ,CSF 
叶酸 转运 蛋白 缺陷 引起 中 枢 神 经 系统 叶酸 缺乏 ( 亦 可 由 叶 
酸 受 体 的 自身 抗体 引起 )。 

(三 ) 维生素 Bi 或 叶酸 治疗 无 效 的 DNA 合成 障碍 
包括 许多 抗 代 谢 药 如 6- 给 嗓 岭 . 振 尿 喀 啶 、 状 基 腺 及 阿 术 
胞 苷 等 的 治疗 ; 某 些 踪 传 性 疾病 如 乳 清 酸 尿 症 、Lesch- 
Nyhan 综合 征 、 亚 然 甲 基 转移 酶 或 N?- 甲 基 四 和 氨 叶 酸 转 移 
酶 缺乏 ; 尚 有 维生素 要 反应 性 巨 幼 细胞 性 贫血 和 维生素 
B 反应 性 巨 幼 细胞 性 贫血 。 维 生 素 B 反应 性 巨 幼 细胞 性 
贫血 (Rogers 综合 征 ) 是 一 种 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 , 主 
要 特征 是 区 幼 细胞 性 贫血 、 糖 尿 病 ,感觉 神 经 性 和 耳语、 白 细 
胞 和 血小板 不 同 程度 的 减少 、 骨 艇 中 可 见 环形 铁 粒 幼 细胞 。 
主要 是 SLC19A2 基因 人 缺陷 ,该 基因 编码 维生素 Bi 转运 集 
白 。 大 剂 基 维生素 Bi 治疗 可 能 有 效 。 














【临床 表现 与 类 型 】 

正如 前 述 , 缺 乏 维生素 Bs 或 叶酸 所 敏 巨 幼 细胞 性 贫 
血 是 一 个 逻 渐 发 展 的 过 程 ,因此 临床 可 有 和 多 种 表现 。 可 有 
5 或 叶酸 缺乏 证 表现 而 无 贫血 ,也 可 因 维 生 素 Bi 
围 神经 炎 而 无 巨 幼 细胞 性 贫血 。 
索 Bz 和 叶酸 缺乏 的 临床 表现 基本 相似 .部 可 引 
起 巨 幼 细胞 性 贫 自 、 自 细胞 和 血小板 减少 .以 及 消化 道 症 状 
如 食欲 减退 、 腹 此 , 腹 党 及 再 炎 等 ,以 舌 炎 最 为 突出 , 酝 质 
红 、 否 乳头 鞭 缩 、 表 而 光滑 ,俗称 "牛肉 舌 ". 伴 疼 痢 
福 缺 乏 E 神 经 系统 表现 .如 三 力 、 手 是 谍 木 
得 ,行走 困难 等 周围 神经 炎 、. 亚 急性 或 慢性 奉 艇 
























第 二 章 贫 血 
变性 表现 ,后 者 多 见于 恶性 贫血 .小 儿 和 老年 患者 常 出 现 精 
神 症状 ,如 无 欲 . 哮 睡 或 精神 错乱 。 叶 酸 缺 乏 可 引起 情感 改 
变 , 补 充 叶 酸 即 可 消失 。 维 生 素 B:: 缺 乏 尚 可 影响 中 性 粒 细 
息 的 功能 。 主 要 的 临床 类 型 有 : 

(一 ) 营养 性 巨 幼 细胞 性 贫血 (nutritional megaloblastic 
anemia) 以 叶酸 缺乏 为 主 .我 国 以 西北 地 区 较 多 见 , 主 要 
见于 山西 陕西、 河南 诸 省 , 常 有 营养 缺乏 病史 .新鲜 
入 少 又 极 少 荤 食 . 加 上 饮食 和 豪 调 习惯 不 良 .因此 常 伴 有 复 
合 性 营养 不 良 表 现 , 如 缺 铁 .缺乏 维生素 Bi 、B:,C 及 蛋白 
质 。 本 病 好 发 于 妊娠 期 和 婴儿 期 。173 的 妊娠 妇女 有 叶酸 
缺乏 ,妊娠 期 营养 不 良性 巨 幼 细胞 性 贫血 常 发 生 于 妊娠 中 
末期 和 产后 ,感染 、 饮 酒 ,妊娠 高 血压 综合 征 以 及 合并 溶血 、 
缺 铁 及 分 娩 时 出 血 过 多 均 可 诱发 本 病 。 婴 儿 期 营养 不 良性 
巨 幼 细胞 性 贫血 好 发 于 6 个 月 一 2 岁 的 婴 幼 儿 : 尤 其 应 用 i 
山羊 乳 及 煮沸 后 的 牛奶 喂养 者 .母亲 有 营养 不 良 . 患 儿 并 发 ， 
感染 及 维生素 C 缺乏 易 发 生 本 病 . 维 生 素 C 有 保护 叶酸 免 
受 破 坏 的 作用 。 

(二 ) 恶性 贫血 (pernicious anemia, PA) 系 骨 壁 细胞 
自身 免疫 性 (毒性 工 淋 巴 细胞 ) 破 坏 . 胃 黏膜 萎缩 导致 内 因 
子 缺乏 .使 维生素 Bt 吸收 障碍 。 好 发 于 北欧 斯 堪 的 纳 维 亚 
人 。 多 数 病例 发 生 在 60 岁 以 上 .发 病 率 随 年 龄 而 增高 ,但 
也 有 少数 幼年 型 恶性 贫血 ,后 者 可 能 和 内 因子 先天 性 缺乏 
































有 壁 细胞 抗体 ,60 吕 的 患者 血清 及 胃液 中 找到 内 因子 抗体 . 
有 的 可 找到 甲状 腺 抗体 .恶性 贫血 可 见于 甲状 腺 功能 亢进 、 
慢性 淋巴 细胞 性 甲状 腺 炎 、 类 风湿 关节 炎 等 .胃镜 检查 可 见 
胃 忒 膜 显 著 萎 缩 . 有 大 下 淋 巴 . 桨 细胞 的 炎 性 浸润 。 本 病 和 
遗传 也 有 一 定 关 系 . 患 者 家 族 中 患 病 率 比 一 般 人 群 商 20 
省。 痊 骨 后 侧 索 联合 变性 和 周围 神 经 病变 发 生 于 70% 一 
95% 的 病例 ,也 可 先 于 贫血 出 现 。 胃 酸 缺 乏 显著 .注射 组 胺 
后 仍 无 游离 酸 。 

(三 ) 药物 性 巨 幼 细胞 性 贫血 (drug-induced megaloblastic 
anemia) ”这 组 药物 包括 前 述 十 扰 叶 酸 或 维生素 Bi 吸收 和 
利用 的 药物 .以 及 抗 代谢 药 等 。 药 物性 巨 幼 细胞 性 贫血 可 
分 两 大 组 :一 组 是 用 叶酸 或 维生素 Bi 治疗 有 效 澡 . 奶 一 组 
是 应 用 上 述 药 物 无 效 者 。 















Kk 诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 确定 巨 幼 细胞 性 贫血 主要 依据 血细胞 形态 尝 
和 寺 点 结合 临床 表现 进行 诊断 。 周 阁 血 象 最 突出 的 表现 为 大 
卵 圆 形 红细胞 增多 ,到 中 央 苍 自 区 缩小 ,中 性 粒 细 胞 以 分 时 
过 多 。MCV 常 大 于 Llofl.MCH 常 大 于 32pg 4 
胞 核 分 叶 过 多 具有 特征 性 .半身 中 5 村 以 二 的 中 性 粒 细 胞 
超过 5 坚 . 或 找到 6 时 以 王 的 中 性 粒 细 胞 .或 计算 Ion 个 中 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


接 胆 红 素 可 轻 度 升 高 ,血清 乳酸 脱 氨 酶 升 高 .其 中 LDH, 
及 LDH: 明显 升 高 ,以 前 者 更 为 显著 。 骨 和 散 呈 增生 象 , 巨 
幼 红细胞 系列 占 骨 艇 细 胞 总 数 的 30 站 一 50 中 ,其 中 巨 原 红 
及 巨 早 幼 红细胞 可 达 半 数 以 上 , 需 注意 在 维生素 Bis 或 叶 
酸 治疗 开始 6 一 24 小 时 后 即 可 找 不 到 上 典型 的 巨 幼 红细胞 。 
中 性 粒 细胞 分 叶 过 多 要 早 于 巨 幼 红细胞 的 出 现 , 粒 系 巨型 
变 在 治疗 后 的 恢复 要 迟 于 巨 幼 红细胞 。 巨 幼 红细胞 糖 原 染 
色 阴 性 。 

本 病 细胞 形态 学 改变 具有 一 定 的 特征 性 ,但 必须 注意 
应 和 引起 全 血细胞 减少 ,大 细胞 性 贫血 及 骨 沪 有 巨 幼 样 改 
变 的 疾病 相 鉴别 ,特别 是 骨 散 增生 异常 综合 征 (MDS) 中 的 
， 难 涌 性 贫血 ,急性 非 淋 巴 细胞 白血病 中 的 红 血 病 和 红 白 血 
病 、 甲 状 腺 功能 减退 症 、 肿 瘤 化 疗 后 及 先天 性 红细胞 生成 异 
| 常 性 贫血 等 相 鉴 别 。 有 困难 时 应 作 诊断 性 治疗 , 即 肌 内 注 














射 维 生 素 Bis 和 口服 叶酸 后 观察 用 药 后 患者 是 否 有 临床 症 


状 改善 \ 网 织 红 细胞 是 否 升 高 ` 巨 幼 红 细胞 形态 是 否 迅速 消 
失 以 及 血红 蛋白 是 否 上 升 , 从 而 达到 确诊 目的 。 此 外 , 尚 须 
注意 巨 幼 细胞 贫血 是 否 合并 缺 铁 性 贫血 ,其 红 系 的 巨型 改 
变 可 被 掩盖 而 不 典型 ,周围 血液 可 见 两 种 类 型 的 红细胞 ， 
称 为 “二 形 性 贫血 ”, 但 该 时 粒 系 的 巨型 改变 则 不 易 被 拖 
盖 , 可 资 鉴 别 。 巨 幼 细胞 性 贫血 时 ,血清 铁 ,、 运 铁 蛋 白 饱 
和 度 、 血 清和 红细胞 碱 性 铁 和 蛋白 均 增 高 ,如 降低 则 表示 有 
(二 ) 确定 维生素 Bs 或 叶酸 缺乏 症 ” 主 要 依据 血清 维 
生 素 Bs 或 叶酸 测定 ,以 及 其 代 澳 产物 的 测定 。 
1. 血清 维生素 Bi 测定 ”常用 微生物 法 及 放射 免疫 
法 ,后 者 测定 方便 ,为 临床 常用 。 血清 维 生 素 Bi 二 
148pmol/L(200pg/mlD 可 诊断 维生素 Bl 缺乏。 有 许多 办 
素 可 影响 血清 维生素 Bl: 测定 值 ,叶酸 缺乏 .妊娠 .口服 避 孚 
药 .TC 工 缺乏 症 、 多 发 性 骨髓 装 , 大 剂量 维生素 5 
引起 假 性 维生素 Bs 缺乏 ; 血清 维生素 Bi 测定 值 升 高 尚 见 
于 骨 角 增 下 肝脏 肿瘤 ,活动 性 采 病 、 先 天 性 TCT 缺乏 
症 及 小 肠 细 衡 过度 繁殖 。 因 此 评价 血清 维生素 Bi 测定 值 
的 临床 意义 时 应 同时 测定 血清 叶酸 值 。 
2. 血清 及 红细胞 叶酸 测定 ”可 用 微生物 和 放射 免疫 
法 测定 ,前 者 较 正 确 ,后 者 方便 为 临床 常用 。 血 湖 叶 酸 二 
人 Bnmol/L(3ng/ 二) 或 红细胞 叶酸 二 363nmol/L(160wg/1.) 
中 诊断 为 叶酸 缺乏 。 由 于 血清 叶酸 水 平 极 易 受 饮食 的 影 
响 , 而 不 能 反映 组 织 内 的 叶酸 水 平 ,因此 要 以 红细胞 内 叶酸 
为 淮 。 单 独 血 涛 叶酸 水 平 减低 可 见于 173 的 住院 患者 伴 庆 
食 着 ,急性 消 精 中 这 、 正 常 妊 九 及 使 用 抗 半 痢 药 的 患者 。 
2 5 一 酒 省 有 血 浅 叶 酸 浓度 降低 。 
由 党 同 型 半 胱 毛 酸 及 甲 基 丙 二 酸 测 定 ” 同 型 六 腕 
搞 琶 和 四 基 一 酸 ( methylmalonic acid, MMA) 是 维生素 
和 于 酸 的 代谢 产物 。 同 型 半 及 氨 酸 续 变 为 里 储 委 和 
要 维生素 Bs 和 叶酸 作 为 辅酶 (参见 图 20 2-6) .因此 不 沦 维 
年 索 库 - 或 叶酸 缺乏 ,都 可 以 使 血清 辐 项 半 胱 姑 琶 水 平 升 
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高 。 甲 基 丙 二 酸 CoA 转变 为 琥珀 酰 CoA 仅 需要 维生素 
Bs ,因此 维生素 Bs 缺乏 可 使 血清 MMA 水 平 升 高 。 清 
同型 半 胱 氨 酸 的 正常 参考 值 为 5 一 14kmolL, 血 清 MMA 
的 正常 参考 值 为 70 一 270nmol/ 工 。 血清 代谢 产物 测定 是 诊 
断 维生素 Bz 缺乏 症 的 “ 金 标准 ”, 但 因 价格 昂贵 难以 作为 临 
床 筛选 诊断 。 有 目前 仅 用 于 血清 Bs 或 叶酸 测定 难以 确定 是 
否 有 维生素 缺乏 或 是 哪 一 种 维生素 缺乏 时 才 选 用 。 须 注意 
脱水 和 肾 训 竭 可 使 两 者 均 升 高 。 

(三 ) 确定 维生素 缺乏 的 原因 需要 借助 病史 、 体 检 、 
骨 肠 道 检查 及 寄生 虫 检查 分 析 维 生 素 缺 乏 的 病 央 。 疑 有 恶 
性 贫血 则 可 能 需要 测定 血清 内 内 子 抗体 和 血清 壁 细胞 
抗体 。 
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We a 补充 治疗 根据 缺 什么 补 什么 的 原则 ,应 补充 足 
量 直 到 补足 应 有 的 贮存 量 。 维 生 素 Bi 缺乏 可 肌 内 注射 维 
生 素 Bs ,最 常用 为 氢 钼 胺 ,每 次 剂量 均 为 1000p8, 开 始 每 
天 1 次 ,连续 1 周 ,后 改 每 周 2 次 , 共 2 周 ,然后 每 周 1 次 ， 
共 4 周 ;维持 量 为 每 月 1 次 ;每 次 1000pg 肌 内 注射 ,直到 病 
因 去 除 。 凡 恶性 贫血 、 骨 切除 者 、 Jmerslund 综合 征 及 先天 
性 内 因子 缺乏 者 , 需 终身 维持 治疗 。 维 生 素 Bs 的 其 他 制剂 
也 可 选用 ,如 羟 钴 胺 Chydroxocobalamin》 .四 销 胶 (mecobal- 
amin) ,但 临床 少 用 。 由 于 凑 钴 胺 在 组 织 注 留 时 间 比 筷 销 
胶 长 ,因此 可 每 1~3 个 月 肌 内 注射 1 次 。 蝇 体型 维生素 
Bi 亦 可 口服 治疗 , 初 剂 氛 钻 胺 每 天 1000pg 口 服 . 连 续 1 个 
月 ,维持 量 每 天 125~500pg 用 于 氢 入 不 足 及 食物 中 钳 胺 吸 
收 不 良 患 者 ,对 恶性 贫血 患者 需要 每 天 1000p8 口服 维持 。 
因为 约 有 1%~2% 的 口服 维生素 Bis 可 通过 肠 道 被 动 浆 散 
吸收 , 且 老 年 人 中 50% 一 70% 的 维生素 :缺乏 是 由 于 食 
物 中 维生素 Be 释放 障碍 ,而 晶体 型 维生素 Bie 的 吸收 可 不 
受 影响 。 维 生 素 Be 缺乏 单 用 叶酸 治疗 是 禁忌 的 , 因 会 加 重 
神经 系统 损害 。 叶 酸 缺 乏 者 可 口服 叶酸 ,每 日 3 次 ,每 次 
5mg, 对 肠 道 吸收 不 良 者 也 可 肌 内 注射 亚 叶酸 钻 ( 甲 酰 办 把 
叶酸 钙 )3~ 6mg/d, 直 至 贫血 和 病因 被 纠正 。 如 不 能 田 确 
是 哪 一 种 缺乏 ,也 可 以 维生素 Be 和 叶酸 联合 应 用 。 也 有 认 
为 对 党 养性 巨 幼 细胞 性 贫血 ,两 者 合用 比 单 几 叶 酸 效 果 为 
佳 。 补 充 治疗 开始 后 1 周 网 织 红细胞 升 沿 达到 高 峰 .2 周 
内 白细胞 和 血小板 恢复 正常 , 约 4~6 周 贫血 被 纠正 。 

(二 ) 其 他 原因 导致 的 巨 幼 细胞 性 贫血 如 果 是 药物 
因素 导 敏 的 , 尽 可 能 减 量 或 停 药 。 亚 叶酸 (5- 甲 酰基 四 氢 叶 
酸 ) 可 以 有 效 对 抗 叶 酸 持 抗 药 抑制 二 气 叶 酸 还 原 酶 的 作用 ， 
铁 粒 幼 细胞 性 贫血 的 巨 幼 变 ,可 以 
:来 Bi ;剂量 必须 让 100mgid 才 有 效 。 维 生 未 
E 丘 幼 细胞 贫血 用 维生素 蕊 治疗 , 剂 二 25mg 由， 
成 人 反应 较 差 。 

(三 ) 其 他 辅助 治疗 ”上述 治疗 后 如 贫血 改善 不 满意 ， 
和 否 合 并 缺 铁 .重症 病例 因 大 量 红 细胞 新 生 也 可 出 

































现 相对 性 缺 铁 ,要 及 时 补充 铁 剂 。 严 重病 例 补充 治疗 后 血 
钾 可 突然 降低 ,因为 大 基 血 钙 进 入 新 生 的 细胞 内 ,所 以 要 及 
时 补 钾 , 尤 对 老年 患者 及 原 有 心血 管 病 者 。 营 养性 巨 幼 细 
胞 性 贫血 可 同时 补充 维生素 C`.B 和 B;。 

(四 ) 病因 治疗 ”应 积极 去 除 病因 ,治疗 原 发 疾患 。 


【预防 】 

加 强 营养 知识 教育 ,纠正 偏食 习惯 及 不 正确 的 豪 调 习 
惯 。 婴儿 应 提倡 母乳 哈 养 ,合理 喂养 ,及 时 添 加 辅食 品 。 孕 
妇 应 多 食 新 鲜 蔬 菜 和 动物 蛋白 质 , 妊 娠 后 期 可 补充 叶酸 。 
在 营养 性 巨 幼 细胞 性 贫血 高 发 区 ,应 积极 宣传 改进 食谱 。 
对 慢性 溶血 性 贫血 、 骨 通 增 殖 性 疾病 或 长 期 服用 抗 癫 痢 药 
者 应 给 予 叶酸 预防 性 治疗 (lmgy/d) ,全 骨 切 除 者 应 每 月 预 
防 性 肌 内 注射 维生素 Bl。 1 次 (100 一 1000kg) 。 长 期 服用 质 
子 泵 抑制 剂 或 Hs 受 体 持 抗 药 的 消化 道 溃疡 患者 也 需 预防 
性 口服 维生素 Bs (lmg/d) 。 素 食 者 应 该 经 常 补充 维 生 束 
Bis 片 剂 (平均 5 一 10pg/d) 。 
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第 七 节 ”红细胞 膜 缺 陷 
所 致 的 溶血 性 贫血 
红细胞 膜 由 双 层 脂 质 及 膜 徐 白 构成 。 腊 脂 质 主要 由 磅 
脂 和 未 脂 化 胆固醇 以 1: 1 摩尔 比 组 成 。 腊 蛋白 种 类 繁多 ， 
借 蛋 白 电 泳 至 少 有 7 条 以 上 电泳 区 带 ,以 分 子 重 从 大 到 小 
排列 命名 为 带 1 一 带 7, 其 中 带 1 及 带 2 分 别 为 收缩 焉 白 的 |- 








a 链 及 B 链 ; 带 5 为 肌 动 蛋白 ; 带 2. 1 为 锚 蛋 白 ; 带 3 蛋白 是 10) 


红细胞 的 阴离子 交换 蛋白 ; 带 4.1 蛋白 功能 是 加 强 收缩 蛋 | 
白 与 肌 动 蛋白 连接 及 通过 它 与 血型 糖 蛋白 连接 : 带 4.2 和 蛋 
和 白 可 加 强 销 蛋白 与 带 3 蛋白 之 间 的 连接 。 膜 蛋白 按 其 分 布 
和 功能 分 为 外 周 借 白 和 内 赃 蛋 白 两 大 类 。 外 周 蛋 白 中 以 肯 
架 和 蛋白 为 主要 成 分 ,构成 网 络 状 红细胞 膜 骨 架 贴 于 红细胞 
内 面 ,包括 带 1.2、2. 1、4.1 和 5 蛋白 ,其 主要 功能 是 维持 红 
细胞 形态 和 变形 能 力 。 内 翌 和 蛋白 主 要 为 带 3 翁 白 和 血型 糖 
蛋白 ;, 均 符 入 膜 中 ,和 红细胞 内 阴离子 转运 和 能 量 代谢 有 
关 , 后 者 是 红细胞 的 血型 标志 ,并 和 骨架 蛋白 相连 结 .构成 
膜 结构 的 纵向 连结 。 所 谓 膜 骨架 蛋白 横向 的 连接 是 指 : 膜 
收缩 蛋白 (四 聚 体 )-4. 1 蛋白 - 肌 动 蛋白 (actin) 膜 收缩 慢 白 
(四 诊 体 )。 膜 骨架 蛋白 的 纵向 连接 有 二 :中 膜 收缩 集 和 白 (四 
聚 体 的 8 链 )- 锁 蛋白 蛋白 ;四 膜 收 缩 蛋白 -1 蛋白 - 血 
型 糖 蛋白 C( 图 20-2-7) 。 

遗传 性 红细胞 膜 病 主要 是 由 于 上 述 这 些 和 蛋白 的 质 和 最 
的 改变 及 它们 相互 作用 的 变化 所 致 。 影 响 红细胞 膜 不 稳定 
的 因素 有 以 下 几 类 :中 膜 的 变形 性 与 胆 癌 有 关 . 僻 脂 
与 胆固醇 的 比值 改变 ,将 出 现 溶 血 :@ 膜 绷 架 结 构 异 常 是 引 
起 膜 不 稳定 的 主要 因素 ;G@ATP 缺乏 时 细胞 内 K” 少 .Na 
多 ,Mg 一 也 增多 :Ca 与 收缩 蛋白 ,使 红细胞 变形 能 力 
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2. 1 仿 白 ( 锚 王 和 白 );a.8: 收 缩 仍 魏 a 链 ,8 链 












第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


差 ,渗透 性 脆性 增加 , 易 十 破坏 。 
一 、 迁 传 性 球形 红细胞 增多 症 


遗传 性 球形 红细胞 增多 症 (hereditary spherocytosis， 
HS), 是 一 种 红细胞 膜 缺 陷 (red blood cell membrane 
defects) 引 起 的 遗传 性 溶血 性 贫血 。 其 遗传 方式 有 常 染色 
体 显 性 i 常 染色 体 隐 性 遗传 及 新 的 突变 等 ,其 中 75% 
的 病例 是 常 染色 体 显 性 遗传 。 有 1/4 的 HS 没有 明确 的 家 
族 史 , 可 能 与 基因 新 的 突变 有 关 , 在 这 些 新 发 患者 的 后 代 
中 , 约 50% 将 患 HS。 本 病 为 国内 和 北欧 人 种 遗传 性 膜 缺 
陷 病 中 最 常见 者 ,在 北欧 人 群 中 发 病 率 约 为 1/5000 一 
172000。 临 床 主要 特征 有 球形 红细胞 显著 增多 ,对 低 渗 盐 液 
















脆性 增加 .并 有 不 同 程度 的 黄 癌 和 脾 大 。 脾 切除 疗效 良好 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

本 症 患 者 的 红细胞 膜 分 子 缺 陷 主 要 发 生 在 膜 收缩 蛋白 
(ax\.B 链 )、 锚 蛋白 , 带 3 蛋白 和 生 2 蛋白 。HS 的 基本 病变 
是 基因 突变 , 导 敏 膜 骨 和 架 保 和 白 缺陷 (合成 减少 或 蛋白 不 稳 
定 )。 据 统计 收缩 蛋白 a 与 B 链 突变 仅 各 占 病例 的 10%, 销 
蛋 变 占 40% 一 50%, 带 3 蛋白 突变 占 20% ,4. 2 蛋白 
收缩 蛋白 缺陷 较 少 见 , 而 因 其 他 骨 哥 
仿 自 缺乏 影 和 纵向 连结 ,从 而 导致 收缩 蛋白 缺 
乏 少 较 多 见 。 由 于 收缩 佛 和 白 缺 乏 导 敏 膜 脂 质 缺乏 支撑 而 自 
动 流失 , 报 终 使 慌 表 面积 委 失 .形成 球形 红细胞 。 脾 不 仅 扣 
留 球 形 红细胞 , 而 县 加 速 其 膜 丢失 .促进 球形 红细胞 的 
形成 。 
由于 眶 发 性 戏 缺 聊 , 异 的 被 动 性 钠 盐 流入 的 通 透 性 增 
加 .水 随 钢 盐 而 进入 细胞 办 .为 了 保持 细胞 内 外 钠 盐 浓度 的 
正常 比例 ,就 震 旧 产生 更 多 的 王 磷 腺 苷 CATP) .以 加 速 钠 






























的 排出 和 印 的 摄 入 。 所 以 球形 红细胞 的 糖 阴 解 举 往 往 较 正 
常 红细胞 增加 20 基 一 30 儿 ,以 补偿 类 是 ATP 的 消耗 








人 TP 的 相对 缺乏 使 膜 上 钙 活 性 ATP 酶 受到 抑制 , 钙 容 易 
沉积 在 膜 上 。 球 形 红 细胞 的 直 答 虽 然 小 于 6pm 左右 ,但 出 
二 细胞 歇 变形 性 和 柔 岂 性 减退 而 被 但 贸 在 脾 索 内 ,不 能 逢 
过 内 度 细 胞 间 室 你 ( 直 征 仅 为 3pm 左右 ) 进 入 腺 密 。 大 全 
红细胞 在 脾 家 册 澡 入 过 程 中 ,ATP 及 简 葡 糖 进一步 消 甄 . 
代谢 缺 咯 更 形 加 章 . 终 圣 做 环 而 海 解 。 


















〖 临 床 表现 】 
HS 是 一 纪 蜡 质 | 
彝 丫 筷 隐 及 不 同 临 户 ) 






和 痢 : 可 有 不 同 的 遗传 方式 、 不 回 蜡 
重度 ,因此 临床 表现 多 样 , 可 从 儿 
| 花生 才 被 确诊 。 家 史 可 有 可 无 ,贫血 
贫血 。 外 周 血 片 球形 细胞 可 多 可 少 .好 
-细胞 也 不 能 排除 昌 S。 黄 辣 和 贫血 可 不 成 比 


i 痢 可 合并 Gilpert 综合 征 , 该 f 



















这 、 位 无 贫 睾 。 
舌 症 产量 度 分 为 以 下 四 种 : 吨 无 证 状 提 带 考 临 床 无 洲 


血 征象 ,但 红细胞 渗透 脆性 可 增加 ,有 HS 基因 病变 ,后 代 
可 发 生 HS;@ 轻 型 HS 由 于 骨 链 代 偿 功 能 好 ,可 无 或 仅 有 
轻 度 贫 血 及 脾 大 .血清 胆 红 素 和 网 织 红细胞 计数 轻 度 增高 ， 
外 周 血球 形 红 细胞 少见 ;@ 典 型 HS 自 幼年 发 病 , 有 轻 及 中 
度 贫血 , 间 卜 性 黄 冶 及 脾 大 ,有 明显 的 家 族 史 ; 中 重型 ES 
仅 有 少数 患者 ,贫血 严重 , 常 依赖 输血 ， 生长 迟 绥 ， 面部 骨 结 
构 改变 类 似 珠 重 自生 成 障碍 性 贫血 , 另 出 现 深 血 性 或 二 生 
麻 碍 性 危 象 。 人 群 中 以 轻型 占 多 数 ， 带 者 和 轻型 HS 
难 诊断 ,只 有 在 临床 突 发 事件 ,如 妊娠 ,叶酸 缺乏 \ 感 二 
生 时 才 会 出 现 贫血 。 凡 40 岁 以 下 出 现 的 胆石 证 有 
辣 . 间 软 性 贫血 .新生 儿 其 高 胆 红 玉 血 症 等 患者 都 应 疑 
pe 银 : 坡 常见 ,病程 旺 自 限 性 地 
发 生 于 各 种 感染 所 致 的 单 核 - 巨 唑 细胞 系统 功能 一 过 作 
强 。 @ 再 障 危 象 :少见 ,症状 重 可 危及 生命 , 常 沉 要 输 且 
床 特征 为 骨髓 红 系 增生 低下 ,网 织 红细胞 Me 和 
由 微小 病毒 B19 感染 所 致 。@ 巨 细胞 性 贫血 危 象 : A 
中 叶酸 供给 不 足 或 机 体 对 叶酸 需求 增加 如 反复 溶 I 
等 而 没有 及 时 补充 时 ,可 出 现 巨 幼 细 胞 性 贫 血 。 Es 
右 : 超 过 一 半 的 HS 患者 有 胆 红 素 性 胆囊 结石 a 
岁 之 间 发 病 加 其 他 少见 的 并 发 症 为 下 肢 复 eh 
疡 、 慢 | 许 皮 炎 和 痛风 , 脾 切 除 后 可 痊愈 。 发 育 噶 和 或 
智力 迟钝 很 军 见 。 









【实验 室 检 查 】 a 
(一 ) 血 象 “除非 有 急性 发 作 ,贫血 一 般 不 重 ' 但 危 各 
时 血红 蛋白 可 低 译 30g/L 左右 。 网 织 红细胞 计数 增 癌 ' 一 
舱 为 5% 一 20%。 当 再 生 障 但 危 象 发 生 时 ,红细胞 数 急 出 
下 降 , 但 网 织 红细胞 反而 减少 甚至 天 如 。50% 以 上 的 HS 
患者 MCHC 增高 , MCV 降低 ,典型 旺 小 细胞 高 色 泰 性 贫 
血 。 红 细胞 形态 单一 ,体积 小 ,时 球形 ,细胞 中 央 浓密 而 外 
达 苍 种 区 ,细胞 直 答 : 有 
3.4pnD。 典 型 小 球形 红细胞 数 世 可 从 1 六 一 2 六 到 60 一 
70%, 大 多 在 10% 以 上 (正常 人 <5%)。20%~25% 的 HS 
扎 乏 典型 的 球形 红细胞 。 , 
(二 ) 红细胞 渗透 性 脆性 试验 (OF) 是 测 定 红细胞 在 
:水 溶液 内 的 抵抗 能 力 ,主要 受 红 组 胞 下 

。HS 红细胞 表面 积 / 体 积 比 什 低 ， 
[细胞 开始 溶 备 的 生理 盐水 小 度 为 
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短 (6. 2 一 7. 0pm) 但 | 














胞 性 增 疝 。 
0. 42% ~0. 46% ,5 





血 为 0.28 兴 一 0.32 中 ,HS 红 4 
统一 0.72 贤 ,少数 为 0.87 








缺 三 典 现 的 球形 红细胞 ,渗透 脆性 试 
细胞 线 育 24 小 时 后 ,是 进 行 OF 试验 .可 使 姑 敏 度 
20-2.8)。 人 免疫 介 导 的 溶血 性 贫血 和 其 他 溶血 疾患 下 能 出 
现 假 阴性 。 


(三 ) 酸化 甘油 溶血 试验 (AGLT) 细胞 在 





是 测 
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图 20-2-8 红细胞 渗透 性 脆性 试验 的 各 种 不 同 曲线 

(遗传 性 球形 红细胞 增多 证 ) 

甲 :轻型 ,球形 红细胞 很 少 , 曲 线形 态 接 近 正 常 . 稍 向 右 偏 ; 

球形 红细胞 稍 多 ,大 部 分 曲线 接近 正常 形态 ,但 尾 端 则 

肖 度 中 , 呈 拖 尾 曲线 :两 :重型 .球形 红细胞 占 优 势 ， 

曲线 金 偏向 右 。 有 点 分 曲线 为 正常 人 (图 中 最 左 侧 ) 
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0.6 


0.7 0.8 









一 定 浓度 的 甘油 试剂 中 的 溶解 速度 ,用 溶解 率 在 50% 时 的 
时 间 米 表示 ( 称 AGLTso), 正 > 考 值 二 290 秒 , HS 的 
AGLTso 一 般 在 140 秒 之 内 , 较 正 常人 显著 缩短 。 作 为 HS 
的 过 第 试验 , 灵 铂 度 高 于 OF, 但 特异 度 不 高 .自身 免疫 性 
溶血 性 贫血 慢性 浓 衰 竟 、 和 白血病 、 妊 娠 妇女 可 能 出 现 假 
阳性 。 

(四 ) 流 式 细胞 仪 测 定 应 用 供 红 -5- 马 来 酰 亚 腕 
(eosin-5-maleimide,EMA) 标 记 红 细胞 借 流 式 细 胞 仪 测定 

















奖 光 强度 。 可 反映 Rh 相关 的 整合 蛋白 和 和 带 3 蛋白 的 直 。 
HS 的 荧光 强度 显著 降低 。 作 为 HS 和 旬 检 试验 .其 灵敏度 


92.7% ,特异 度 99. 1%。 

(五 ) 其 他 血清 间接 胆 红 来 增高 ,多 数 在 27. 36pmol/ 
L1881pmol/L。 红 细胞 膜 副 和 白 SDS-PAGE 分 析 .80% 以 
上 的 HS 可 发 现 异常 ,结合 免疫 印迹 法 (western blotting)， 
检 出 座 更 高 。 红 细胞 膜 价 白 定 避 测 定 .可 采用 放射 免疫 法 
或 ELISA 直接 测定 每 个 红细胞 的 膜 介 和 白 的 含量 。 应 用 现 
代 分 子 生物 学 技术 可 在 上 基因 水 平 检 出 腊 绰 和 拍打 因 缺 陶 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

典型 病例 上 共有 脾 大 、 苇 
细胞 渗透 瞻 性 增加 ,有 明确 的 家 族 史 ,诊断 即 可 确立 。 少 数 
HS 舌 要 详细 的 家 族 调查 或 切 脾 后 有 效 才能 确立 诊断 。 极 
少数 HS 的 诊断 需 借 助 红细胞 膜 蛋白 或 基因 分 析 。 

HS 尖 与 漫 抗体 型 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 、 新 生 儿 
ABO 血型 不 相 容 性 贫血 ,G6PD 缺乏 症 、 不 稳定 血红 全 和 白 
病 、Rh 抗原 缺乏 证 等 相 鉴别 。 一 般 而 言 .HS 外 周 血 仅 有 
小 球形 红细胞 ,其 他 形态 异常 的 红细胞 少见 ,是 球形 红细胞 
形态 大 小 比较 均匀 一致 .而 其 他 洲 血 性 疾病 外 周 血 除 见 到 
少 代 球形 红细胞 之 外 . 常 能 见 到 其 他 形态 异常 的 细胞 ,内 球 


















第 三 章 贫 血 
形 红细胞 大 小 不 一 。HS 与 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 鉴别 较 
困难 ,后 者 在 临床 更 常见 ,反复 的 抗 人 球 蛋白 试验 和 对 肾 上 
腺 皮质 激素 的 治疗 反应 可 有 助 于 鉴别 。 




















【治疗 】 

脾 切 除 对 本 病 有 显著 疗效 。 但 切 脾 后 球形 红细胞 数 不 
变 甚至 反而 增多 。 应 严格 掌握 切 脾 指 征 . 主 要 是 由 于 切 腺 
后 发 生 致 命 的 肺炎 链球 菌 败血症 .尤其 是 儿童 发 生 率 较 高 ， 
即使 术 前 接受 疫苗 接种 , 术 后 采用 抗生素 预防 . 仍 不 能 完全 
避免 败血症 的 发 生 。 此 外 尚 有 切 自 后 反应 性 血小板 增多 症 
各 肺动脉 高 压 及 术 后 血栓 形成 的 危险 。 因 此 . 脾 切 除 适 用 
于 严重 型 HS, 中 度 HS 有 脾 大 贫血 ,如 可 代 偿 :也 可 不 切 - 
脾 。 脾 切除 的 指 征 :四 Hb 过 80g/ .网 织 红 细胞 兰 10 咒 的 重 
型 患者 。@Hb 80 一 110g/L. 网 织 红 细胞 8 兴 一 10 痉 的 患者 
具有 以 下 一 种 情况 者 才 考 虑 切 脾 :a. 贫血 影响 生活 质量 或 
体能 活动 ;b. 贫血 影响 重要 脏 器 功能 ;c. 发 生 获 外 造血 性 
肿块 。@ 年 龄 限制 :主张 10 岁 以 后 手术 。 对 于 重型 HS. 
手术 时 机 也 应 尽 可 能 延迟 至 6 岁 以 上 。 应 提倡 腹腔 镜 切 
脾 ,儿童 严重 型 HS 也 可 考虑 脾 次 全 切除 .以 减少 术 后 感 
染 , 但 易 复发 。 有 症状 的 胆石 症 才 考 ; 涂 胆 亚 。 
脾 切除 失败 的 原因 为 :个 存 在 副 脾 ; 四 因 手 术 中 脾 破 约 而 
致 脾 组 织 植 入 腹腔 形成 再 生 脾 ;二 特殊 类 型 的 重型 HS; 
二 诊断 错误 或 同时 合并 其 他 溶血 性 疾患 如 G6PD 缺乏 症 。 
大 多 数 HS 患者 应 补充 叶酸 。 深 血 严 重 者 应 给 了 输血 


治疗 。 




































二 、 店 传 性 椭 国 形 
红细胞 增多 症 
遗传 性 椭圆 形 红细胞 增多 症 (hereditary clliptocytosis. 


HE) 是 一 组 以 外 周 血红 细胞 呈 生 图 形 改 变 为 4 的 踪 传 性 
溶血 性 贫血 。HE 的 发 生 率 低 区 其 发 病 














细胞 增多 症 (hereditary pyropoikilocytosix. HPP) 、 球 } 





胞 性 HE 和 口 形 细胞 性 HE, 后 省 闵 称 和 东南亚 卵 加 形 细胞 
增多 症 (Southeaxst Asian ovaloecytosis, SAQO)。 其 中 洁 通 
形 细胞 性 HE 及 SAW ; HPP 为 

EF 4 和 








关中 。 
允 通 型 傈 合子 无 证 状 . 仅 殉 外周 血 有 椭 
圆 形 红 山 胞 。 纯 合子 或 双重 杂 合 子 按 贫 血 . 蔓 狂 、 用 大 的 程 

皇 业 阅 形 和 和 傣 形 ,OF 增 


多 数 笃 型 如 杀 合子 找 
} 

















由 多 性 HE 县 有 HS 和 
乃 形 人 态 呈 球状 逢 出 形 和 球形 .OF 阅 


4 HE 双重 特征: 红 细 


机床 以 和 重 让 多 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


见 , 脾 大 明显 , 脾 切 除 可 获得 明显 改善 。 

HPP 红细胞 形态 以 小 椭 贺 有形 ,小 球形 、 大 量 碎 裂 和 不 
规则 异形 为 特征 , MCV 明显 下 降 ,OF 增高 ,临床 中 以 中 、 
重度 多 见 , 脾 大 明显 , 切 脾 可 闭 得 部 分 改善 。 

SAO 在 东南 亚 地 区 多 见 ,分 子 病变 累及 带 3 蛋白 , 红 
细胞 形态 早 口 形 样 卵 贺 形 ,中 间 有 横 贿 ,红细胞 膜 僵硬 , 具 
有 抵抗 冯 原 虫 的 人 侵 ,OF 降低 。 纯 合子 可 产生 致死 性 溶 
血 , 因 此 仅见 杂 合子 存活 者 ,后 者 无 症状 无 脾 大 ,无 须 治疗 。 

已 报道 的 HE 病例 中 约 2/3 为 收缩 重 白 病变 ,以 a- 收 
缩 蛋白 点 突变 为 主 ,B- 收 缩 蛋白 突变 相对 较 少 ,其 次 有 4.1 
蛋白 和 血型 糖 蛋白 缺陷 。SAO 的 分 子 病变 为 带 3 蛋白 缺 
陷 。 因 此 HE 的 主要 发 病原 因 是 红细胞 膜 骨 架 蛋 白 的 横向 
| 连接 异常 ,其 次 也 影响 膜 导 架 的 纵向 连接 ,导致 腊 稳 定性 





局 降低 。 


HE 的 诊断 主要 依据 外 周 血 片 椭圆 形 红细胞 的 增多 ， 
一 般 约 占 25%~90%。 国 内 学 者 提出 超过 25% 才 有 诊断 
意义 。 正 常人 椭圆 形 红细胞 一 般 不 超过 5 外 一 15%。HE 
必须 与 其 他 引起 椭圆 形 红细胞 增多 的 疾病 ,如 轻型 珠 蛋白 
生成 障 但 性 贫血 、 缺 铁 性 贫血 、 巨 幼 细胞 性 贫血 ,骨髓 纤维 
化 .MDS.、 红 细胞 丙酮 酸 激酶 缺乏 症 加 以 区 别 。 


三 、 遗 传 性 口 形 红细胞 增多 症 


遗传 性 口 形 红细胞 增多 症 (hereditary stomatocytosis》 

是 一 组 罕见 的 常 染 色 体 显 性 遗传 性 慢性 溶血 性 贫血 。 细 胞 
义学 特点 为 红细胞 中 心 苍白 区 像 一 条 长 孔 , 类 似 一 个 微 
张 的 鱼 口 。 这 类 细胞 在 正常 人 血 片 中 也 可 找到 ,但 -一般 少 
于 4%。 用 湿 片 观察 , 口 形 红细胞 旦 碗 状 .血液 干 涂 片 中 则 
见 金 多 靶 形 细胞 。 口 形 红 细胞 增多 症 的 发 病 机 制 尚 欠 清 ， 
多 数学 者 仍 认为 系 红细胞 膜 蛋白 质 异 常 ,导致 红细胞 膜 阳 
离子 通 透 性 异常 。 临 床上 有 两 型 :四 水 肿 型 口 形 细胞 增多 
证 : 央 红 细胞 膜 阴离子 通 透 必 异常 , 导 敏 Na- 和 水 内 流 , 引 
起 红细胞 水 肿 ,MCV 升 高 ,OF 增加 ;四 脱水 型 口 形 细胞 增 
多 症 . 以 前 称 为 遗传 性 干 冯 细 胞 增多 症 ( hereditary xerocy- 
tosis)， 因 红细胞 膜 阳 郊 子 通 透 性 异常 ,导致 细胞 内 阳离子 
及 水 的 丢失 ,引起 红细胞 脱水 , 除 出 现 口 形 细胞 外 ,同时 见 
乱 形 、 束 形 细胞 , MCHC 增加 ,OF 减低 。 址 传 性 口 形 红 细 
胞 增多 证 坡 重要 应 和 获得 性 口 型 红细胞 增 多 首相 鉴别 , 因 
为 临床 上 以 后 着 常 网。 水 肿 型 应 利 急 性 酒精 中 毒 或 肝病 相 
鉴别 ; 腊 水 型 应 和 灸 状 细胞 综合 征 、 踪 f # 性 球形 红细胞 增多 
症 和 血红 下 白 CC 病 相 鉴别 。 严 重水 且 型 口 形 细胞 增多 症 
脾 切 陈 有 效 . 但 某 些 患 者 在 切 脾 后 可 发 生 高 凝 状 态 和 血栓 
形成 脱水 型 脾 切 除 届 禁 忌 , 因 为 具有 术 后 血栓 形成 的 高 
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第 八 节 ”红细胞 酶 缺陷 
所 致 的 溶血 性 贫血 


phia:Saundel 


用 水 多 


一 、 概 述 

红细胞 酶 缺陷 (erythrocyte enzyme deficiency) 所 致 的 
溶血 性 贫血 又 称 红 细 胞 酶 病 (erythrocyte enzymopathy)。 
遗传 性 红细胞 酶 病 是 指 参与 红细胞 代谢 (主要 龙 精 代谢 ?的 
酶 由 于 基因 缺陷 ,导致 活性 改变 而 发 生 溶血 的 一 组 疾病 。 
迄今 已 知 共有 19 种 彰 缺 陷 , 另 一 种 酶 ( 腺 葵 脱 倪 酶 ) 系 活性 
增加 所 致 溶血 。 红细胞 酶 按照 其 在 红细胞 内 的 代谢 作用 可 
归纳 为 以 下 三 类 :无 气 糖 醇 解 途径 中 的 有 关 酶 ;@ 磷 酸 戊 
精 旁 路 和 谷 胱 匡 肽 代谢 的 酶 ;@ 参 与 核 背 酸 代谢 的 酶 。 

成 热 红细胞 无 核 ,细胞 器 已 全 部 消失 ,不 能 进行 核酸 和 
蛋白 质 合成 ,也 不 能 通过 三 羧 酸 循环 以 及 氧化 磁 酸 化 进行 
粮 的 有 氧 氧 化 供 能 , 且 又 无 糖 原 储存 ， 因此 红细胞 所 需 能 最 
主要 来 源 于 血 交 中 的 葡萄 糖 ,作为 细胞 代谢 的 主要 底 物 ,第 
欧 糖 通过 两 种 途径 代谢 : 糖 醉 解 途 径 和 磷酸 成 糖 劳 路 (图 
20-2-9、 图 20-2-10) ,产生 红细胞 生存 所 需 的 ATP 和 辅酶 I 
(NADH) 、 辅 酶 TCNADPH) ,保护 红细胞 免 于 过 旱 破坏 。 
参与 代谢 的 葡萄 糖 约 90% 一 95%% 通 过 糖 醇 解 途径 转化 成 
乳酸 ,这 是 成 熟 红细胞 合成 ATP 的 主要 途径 。 糖 酵 解 途径 
也 是 红细胞 NADH 的 主要 来 源 。 另 外 大 约 5 中 一 10 交 的 
得 萄 糖 通 过 爸 股 皮 糖 旁 路 代谢 ,是 红细胞 NADPFH 的 主要 
来 源 。NADPH 使 红细胞 中 保持 高 浓度 的 还 原型 谷 紫 甘 拓 
(GSH) ,能 保护 红细胞 免 受 氧化 剂 的 损伤 。 磷酸 成 糖 沉 路 
和 谷 胱 甘 肽 代谢 途径 有 密切 联系 。 

红细胞 酶 缺陷 所 敏 溶血 性 贫血 可 分 以 下 三 类 ， 

一 红细胞 无 氧 糖 酵 解 途径 酶 缺陷 所 致 溶血 性 贫血 
无 氧 糖 醇 解 途径 (embden-meyerhof pathway) 是 红细胞 内 
ATP.2,3-DPG 和 NADH 的 主要 来 源 。 每 分 子 葡萄 业经 
糖 醉 解 最 终生 成 2 分 子 乳 酸 , 净 生 成 2 分 子 ATP, 是 成 多 
红细胞 获取 能 量 的 主要 方式 ;2.3-DPG 是 红细胞 中 调节 
Hb 对 0, 亲和力 的 重要 因素 ;NADH 的 主要 作用 是 还 原 
高 铁血 红 绰 白 , 以 维持 血红 素 铁 的 还 原状 态 。 

无 气 糖 醉 解 需要 一 系列 酶 的 催化 作用 。 任 何 酶 的 缺 阶 
都 能 影响 无 所 糖 醇 解 过 程 的 进行 ,使 ATP 合成 减少 ,导致 
红细胞 能 基 缺 乏 : 从 而 引起 :中 ) 红 细胞膜 Na -K -ATP 本 
活性 下 降 , 使 红细胞 内 K， 丧失 而 Na 增多 , 红 细 肥 变形 能 
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图 20-2-9 ”红细胞 无 氧 糖 酝 解 途径 及 有 关 酶 缺陷 
NAD: 氧 化 型 辅酶 工 ;NADH ,还 原型 辅酶 [ ;DPGM:2,3- 二 磷 
砍 甘 油 酸 变 位 酶 ; HK: 己 糖 激酶 ;GP1: 葡萄 糖 磁 酸 异 构 萌 ， 
PFK .磷酸 果糖 激酶 ;ALD: 悦 缩 酶 ;TPI: 夫 糖 磷酸 异 构 酶 


为 降低 , 易 在 单 核 - 巨 噬 细 胞 系统 内 被 阻 留 和 破坏 ;四 红 细 
胞 膜 钙 -ATP 蘑 活 性 下 降 , 钙 易 沉 积 在 红细胞 膜 上 ,改变 了 
膜 的 柔韧 性 和 变形 性 , 易 在 微 循 环 中 被 破坏 ;@@ 红 细胞 膜 上 
的 脂 质 更 新 震 要 消耗 ATP, ATP 的 减少 可 导致 溶血 磷 此 





红细胞 无 氮 糖 醇 解 途径 散 缺 陷 疾 和 患 包括 商 症 酸 激 藤 
(PK) 缺 乏 症 、 葡 萄 糖 磷酸 异 构 酶 (GPD 缺 乏 症 \ 磷 酸 果糖 激 
苦 (PFK) 缺 乏 症 、2,3- 二 磷酸 甘油 酸 变 位 酶 (DPGM) 缺 乏 
症 , 已 糖 激酶 CHK) 缺乏 症 、 磅 酸 甘 油 酸 激酶 (PGK) 缺 乏 
钙 等 。 

按 红细胞 酶 病 发 病 率 高 低 排列 , PK 缺乏 证 居 第 二 位 ， 
SPI 缺乏 症 居 第 三 位 ,其 他 无 氧 精 酵 解 途径 酶 缺陷 均 其 少 
见 。 遗 传 方式 除 PGK 缺乏 症 是 X 连锁 隐 性 遗传 ( 仅 男性 
种 病 ) 外 ,其 他 均 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 一 般 纯 合 子 或 双重 


















杂 合子 具有 溶血 表现 , 杂 合子 患者 的 红细胞 舍 有 突变 的 酶 
用 活性 低 ;但 临床 无 溶血 表现 。 溶 血 旦 慢性 过 程 , 符 
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成 糖 旁 路 
图 20-2-10 ”红细胞 磷酸 成 糖 旁 路 及 谷 胶 甘 肽 代谢 
G6P:6- 磷 酸 苑 萄 糖 ; F6P: 6- 磷 酸 果糖 ;NADP- :氧化 型 辅酶 
中 ;NADPH:; 还 原型 辅酶 [| ;GSH:; 还 原型 谷 胱 甘 肽 ;GSSG:; 氧 
化 型 谷 胱 甘 肽 





合 先天 性 非 球 形 红 细胞 溶血 性 贫血 (CNSHA). 常 伴 脾 大 。 
可 在 婴 幼 儿 或 青少年 开始 出 现 症 状 。 某 些 酶 缺陷 尚 可 引起 
其 他 组 织 的 酶 缺陷 ,如 PFK 缺乏 症 可 累及 红细胞 或 (和 ) 肌 
肉 ,出 现 肌 无 力 表现 。 

(二 ) 红细胞 磷酸 成 糖 旁 路 和 谷 胱 甘 肽 代谢 酶 缺乏 所 
致 的 溶血 性 贫血 “磷酸 成 糖 旁 路 (pentose phosphate path 
way) 又 称 磷 酸 已 糖 旁 路 (hexose monophosphate shunt) ,从 
属于 红细胞 无 氧 糖 酵 解 途径 ,后 者 所 产生 的 6- 伴 酸 葡 荔 禧 
(G-6-P) 在 葡萄 糖 -6- 磷 酸 脱氧 酶 (G6PD) 的 作用 下 生 6- 磅 
酸 和 葡萄糖 酸 (6-PG) ;接着 又 在 6- 磅 酸 简 敬 糙 酸 脱 气 栈 人 能 1 
下 变 为 5 磷酸 核 酮 糖 和 CO: 。 在 这 一 系列 过 程 中 所 产生 
的 H- ,使 气 化 型 辅酶 由 (CNADP) 还 原 成 为 还 原型 辅酶 二 
(NADPH)。NADPH 是 一 种 重要 辅 枯 .在 谷 胱 片 恢 
(GSSG) 还 原 酶 催化 下 .使 氧化 型 谷 腌 冉 睐 (GSSG) 还原 为 
还 原型 谷 胱 甘 肽 (GSH) 。GSH 是 红细胞 重要 的 抗 所 化物 
质 . 成 熟 红细胞 可 合成 大 量 GSH, 后 者 可 保护 红细胞 免 受 
氧化 物质 的 损伤 。 活 性 氧 包括 H:0 〇 0;、 超 氢 明 离子 CO ) 利 
羟 自 由 基 (。QOH). 可 来 自 血红 素 的 氧化 产物 、 巨 哄 细 胞 被 
激活 (如 感染 等 ) 时 及 红细胞 遭受 某 些 药 物 的 攻击 时 产生 的 
氧化 物质 。 这 些 氧化 物质 (以 H:0; 为 代表 ) 的 营 积 就 可 损 
伤 红细胞 的 蛋白 和 脂 质 。GSH 的 功能 可 清除 HL 对 细 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


胞 的 毒害 作用 (参见 图 20-2-10) ,维持 含 殖 基 物 质 包 括 Hb、 
膜 蛋白 , 酶 类 的 还 原状 态 ,从 而 维持 红细胞 的 正常 功能 和 寿 
命 。 所 以 足够 量 的 GSH 对 保持 红细胞 的 稳定 性 具有 很 重 
要 的 意义 。 红 细胞 磷酸 成 裙 旁 路 和 谷 胱 甘 肽 代谢 紧密 结合 
从 而 保护 了 红细胞 免 受 氧 化 物质 的 损伤 。 红 细胞 伙 酸 成 糖 
旁 路 茧 缺乏 所 致 溶血 性 疾患 主要 是 葡萄 糖 -6- 磷 酸 脱氧 酶 
(G6PD) 缺 乏 证 ,这 是 发 病 率 最 高 的 酶 病 ,在 遗传 性 酶 病 发 
病 率 排 位 中 居 首 位 。 谷 胱 甘 肽 代谢 酶 异常 所 致 溶血 性 疾患 
均 罕 见 , 例 如 y 谷 氨 酰 半 胱 氨 酸 合成 枉 缺 陷 和 谷 胱 甘 肽 合 
成 酶 缺陷 等 都 可 以 引起 红细胞 内 GSH 减少 ,导致 和 G6PD 
缺乏 症 类 似 的 临床 表现 ,有 轻 、 中 度 慢 性 溶血 性 贫血 ,对 氧 
化 剂 的 攻击 易 感 性 增高 。 
(三 ) 红细胞 核 昔 酸 代谢 酶 缺陷 所 致 溶血 性 贫血 成 
涩 红 细胞 不 能 合成 味 叭 和 喀 啶 核 苷 酸 , 但 可 通过 补救 途径 
利用 磅 酸 戊 糖 旁 路 生成 的 五 碳 糖 合成 核 昔 酸 。 临 床上 有 3 
种 红细胞 核 苷 酸 代谢 酶 缺陷 所 致 的 海 血性 疾患 :个 喀 啶 -5 
核 茶 酸 酶 (P5'N) 缺 陷 所 致 溶血 性 疾患 ,发 病 率 居间 传 性 红 
细胞 酶 病 的 第 三 位 ,和 遗传 性 GPI 缺陷 并 列 第 三 ;@ 红 细 
胞 腺 共 脱 氨 酶 (ADA) 缺 陷 , 系 唯一 因 栈 活力 异常 增高 导致 
的 遗传 性 溶血 性 贫血 ;@@ 红 细胞 腺 苷 激酶 C(AK)? 缺 陷 。 后 两 
种 少见 。 





二 、 葡 萄 糖 -6- 硝 酸 
脱 和 氢 酶 缺乏 症 


和 葡萄糖 -6- 磷 酸 脱 氨 酶 缺乏 症 (glucose-6-phosphate de- 
hydrogenase deficiency) 是 最 常见 的 红细胞 醇 病 。 


【流行 病 学 】 
几乎 所 有 的 磷酸 成 糖 旁 路 缺陷 均 是 因 葡萄 糖 -6- 磷 酸 
气 梅 (G6PD) 缺 乏 所 致 ,这 是 和 溶血 性 贫血 相关 的 最 常见 
的 酶 异常 ,全 世界 约 有 4 亿 人 受累 。 红 细胞 G6PD 遗传 缺 
陷 吊 者 多 及 世界 各 大 洲 , 以 东 半 球 的 热带 和 亚热带 地 区 为 
主 , 不 同 种 族 的 发 生 率 有 很 大 差异 ,最 高 者 为 土耳其 东南 部 
的 犹太 人 (58. 2%) ,也 多 见于 美国 及 非洲 黑 种 人 、 意 大 利和 
希腊 自 种 人 以 及 西班牙 和 葡萄牙 血统 犹太 人 。 因 为 疙 疾 流 
行 区 G6PD 缺陷 发 生 率 特别 高 ,所 以 认为 G6PD 缺陷 可 能 
疾 感 染 的 一 种 优势 选择 。 国 内 以 广西 壮族 自 
< 某 些 地 区 (15.7%%) 海南 岛 黎族 (13.7%) 云南 傣族 为 
起 多 ,其 次 为 四 川 简阳 及 广东 省 等 ,贵州 湖南, 湖北、 江西 、 
福建 江苏 ,浙江 、 安 徽 等 也 有 相当 数量 的 G6PD 缺陷 者 , 黄 
河流 域 及 黄河 以 北 地 区 较 低 。 复 旦 大 学 附属 华山 医院 采用 
荣光 调 查 上 海地 区 一 般 人 群 G6PD 缺乏 症 患 病 率 
为 0.87%( 标 化 率 1. 38%)。 
















































〖 病 因 】 


人 类 G6PD 戎 已 能 提纯 ,cDNA 结构 及 基因 定位 都 已 
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清楚 。G6PD 基因 定位 于 X 染 色 体 (Xq28)。 遗 传 方式 为 X 
伴 性 不 完全 显 性 遗传 ,具有 不 同 的 表现 度 。 男性 患者 为 半 
合子 ,由 于 只 有 一 条 X 染 色 体 , 故 酶 活力 显著 缺乏 ,男性 患 
者 与 正常 女性 婚配 ,所 生 儿 子 全 部 正常 ,女儿 全 部 为 杂 合 
子 。 女 性 有 了 两 条 染色 体 , 女 性 杂 合子 的 另 一 条 染色 体 
等 位 基因 正常 ,通常 浴血 代 偿 良好 ,而 无 贫血 ,但 如 酶 活力 
显著 减低 时 也 可 有 临床 症状 。 女性 杂 合 子 与 正常 男性 婚 
配 , 有 50% 概 率 遗 传 给 后 代 , 获得 突变 基因 的 儿子 有 临床 
表现 ,女儿 则 50% 可 能 为 杂 合 子 。 女性 纯 合 子 必须 父母 均 
有 缺陷 ,可 有 严重 溶血 表现 ,女性 纯 合子 与 正常 男性 婚配 ， 
儿子 携带 该 缺陷 基因 的 半 合 子 , 女 儿 均 为 杂 合子 。 基因 突 
变 影 响 G6PD 的 编码 ,迄今 已 报告 160 种 多 种 基因 突变 ,大 
多 涉及 错 义 突 变 , 单 个 氨基 酸 被 置换 。 国 人 G6PD 基因 突 
变 类 型 与 国外 报道 有 显著 区 别 ,我 国 最 常见 的 突变 型 为 
G1376T、G1388A 和 A95G。 





【病理 生理 与 发 病 机 制 】 

虽然 已 报道 有 160 种 以 上 G6PD 基因 突变 型 ,导致 
400 种 以 上 的 生化 变异 型 ,但 常见 的 酶 变异 型 只 有 少数 几 
种 ,例如 G6PD A-(Gd^- )、G6PD Mediterranean (Gd ) 、 
G6PD Canton(Gdceen) .G6PD Seattle, G6PD Union 变异 型 
等 ,其 中 Gds- 占 绝 大 多 数 。WHO 根据 G6PD 酶 缺乏 程度 
和 溶血 严重 度 将 G6PD 变异 型 分 为 5 类 。 工 类 有 严重 的 酶 
缺陷 (活力 低 于 正常 的 10%) 引 起 慢性 非 球形 红细胞 性 溶 
血性 贫血 ; 类 也 有 严重 的 酶 缺陷 ,但 是 通常 只 有 间歇 性 的 
急性 溶血 ; 由 类 量 中 度 酶 缺乏 (活力 为 正常 的 10 欠 一 
60%) ,通常 由 感染 或 药物 诱发 溶血 ; 类 酶 活力 正常 ,无 溶 
血 ;V 类 酶 活力 反而 增高 。 术 类 和 VV 类 无 临床 意义 。 正 沉 
野生 酶 称 为 G6PDs CGq*) ,见于 99% 的 白 种 人 和 70% 的 黑 
种 人 以 及 亚洲 人 ,具有 正常 酶 催化 活性 ,没有 溶血 (局 下 
类 )。 另 一 常见 的 变异 型 是 GGPDA (Gd ), 见 于 20 兴 一 
30% 的 辕 种 人 ,具有 正常 酶 催化 活性 ,也 不 引起 溶血 (局 
类 )。Gd^ 的 电泳 迁移 率 比 Gds 快 。 具有 临床 意义 的 变异 
型 Gd” ,对 伯 氨 唆 伍 感 ,是 引起 轻 中 度 溶血 最 主要 的 变异 
型 ( 届 轩 类 ) ,在 10% 美 国 黑 种 人 和 许多 非洲 黑 种 人 中 发 
现 ,电泳 迁 移 率 与 Gdw' 相同 ,但 酶 催化 活性 不 稳定 ,尽管 
骨 通 和 网 织 红细胞 酶 活力 正常 ,但 年 老 红 细胞 酶 活力 显 若 
减低 。 变 异型 Gdvu 也 具有 临床 意义 ,发 生 率 仅 次 于 
Gd ,分 布 于 地 中 海地 区 、 印 度 和 东南 亚 地 区 , 电 沪 迁移 
率 与 Gd 相同 ,但 合成 玉 率 减低 , 酶 活性 显著 下 降 , 有 广 重 
的 浴血 ( 属 本 类 )。 在 东方 人 群 中 较 常见 的 异常 变异 型 是 
Gdeem ,生化 特性 类 似 于 Gd ,临床 症状 与 Gd” 相似。 
正常 红细胞 内 Gds 活 力 随 细胞 老化 而 缓慢 下 降 , 半 衰 期 约 
60 天 。Gd^ 的 缺陷 形成 不 稳定 的 酶 ,半衰期 约 13 大 ， 
Gdwa 仅 数 小 时 。 年 幼 的 红细胞 有 正常 酶 活力 ,而 在 红细胞 
衰老 时 酶 活力 明显 不 足 。 在 伯 氨 唑 诱发 Gd* 患者 溶血 的 
病程 中 ,首次 用 药 后 ,发 生 急性 溶血 ,但 随后 有 一 恢复 期 ,该 


























时 尽管 继续 用 药 , 却 并 无 再 次 诱发 溶血 发 作 的 表现 ,原因 是 
一 旦 对 氧化 剂 伍 感 的 衰老 红细胞 破坏 后 ,残余 的 年 幼 红 细 
胞 能 抵御 氧化 剂 。 但 是 ,如果 停 药 2~3 个 月 ,衰老 红细胞 
蓄积 ,患者 又 将 对 药物 敏感 。Gd* 叶 比 Gd*- 更 不 稳定 ,在 成 
部 红 细胞 中 的 酶 活力 很 低 .平时 很 少 发 生 慢 性 溶血 , 当 有 感 
染 或 氧化 剂 类 药物 威胁 时 ,患者 面临 更 大 的 危险 ,因为 他 们 
所 有 的 红细胞 都 可 能 被 破坏 。 

G6PD 缺陷 红细胞 ,由 于 不 能 生成 NADPH,GSH 显著 
减少 ,使 红细胞 对 氧化 剂 的 攻击 敏感 性 增高 ,Hb 的 莹 基 遭 
受 氧 化 损害 ,形成 高 铁血 红 蛋 白 和 变性 Hb, 在 红细胞 内 形 
成 Hb 沉淀 物 ,并 与 变性 的 红细胞 膜 脂 质 和 膜 蛋白 形成 不 
可 逆 的 变性 珠 蛋 白 小 体 沉 淀 在 红细胞 膜 上 . 称 Heinz 小 体 。 
血 涂 片 中 需 用 活体 染色 如 围 紫 染 色 才能 见 到 。 在 体内 形成 
的 Heinz 小 体 易 被 脾 从 循环 红细胞 中 "剔除 ”, 因 此 脾 切 除 
后 患者 的 红细胞 中 会 出 现 更 多 的 Heinz 小 体 。 所 谓 “ 咬 痕 
细胞 ”是 指 被 腺 摘除 Heinz 小 体 而 形成 缺失 膜 表面 积 的 红 
细胞 ,可 出 现 于 急性 溶血 发 作 时 的 血液 循环 中 。 由 于 红 细 
胞 膜 脂 质 和 膜 盘 白 的 氧化 损伤 ,影响 红细胞 膜 变 形 性 ,更 易 
被 腺 扣留 而 破坏 。 


【临床 表现 】 

G6PD 缺乏 所 敏 溶血 的 主要 表现 为 四 种 临床 类 型 :新 
生 儿 高 胆 红 迷 豆 病 、 先 天 性 非 球形 红细胞 溶血 性 
性 溶血 性 贫血 。 绝 大 多 数 
于 感染 或 药物 后 发 生 急 
溶血 的 最 主要 的 因素 ,糖尿 
G6PD 缺陷 的 红细胞 破坏 。 少 数 
G6PD 变异 型 莓 活力 严重 缺乏 ,在 没有 感染 或 药物 诱导 下 
时 慢性 溶血 表现 ,但 慢性 先天 性 非 球形 红细胞 溶血 性 贫血 
其 少见 。 在 我 国 较 多 见 的 是 青豆 病 和 新 生 儿 高 胆 红 素 血 症 
及 药物 ,感染 诱发 的 急性 溶血 性 贫血 。 

(一 ) 新 生 儿 高 胆 红 素 血 症 ”包括 
缺乏 症 ,常见 变异 型 有 Gd 、 
明显 氧化 剂 的 情况 下 即 发 生 严 重 溶血 。 特 别 要 注意 在 出 生 
后 24 小 时 内 发 生 的 黄 盖 ,发 峰 在 出 生 后 2 一 3 天 。 和 
Gilbert 综合 征 合并 不 着 严重 而 贫血 不 明显 。 

(二 ) 蚕豆 病 {favism) 俗称 胡 豆 黄 , 是 一 种 由 于 进食 
盘 豆 后 引起 的 急性 血管 内 溶血 性 贫血 。 和 大 豆 病 主 要 见于 意 
大 利 , 希 腊 和 亚洲 。 我 国 四 川 、. 桂 林 、 上 海 、 贵 州 , 云 南安 
微 广 东北 京 、 江 西 等 地 均 有 报道 ,国内 并 不 少见 。 本 病因 
C 豆 中 何 种 成 分 引起 , 尚 不 清楚 。 和 大豆 中 舍 有 到 豆 喀 星 、 香 
顺 豆 喀 啶 、 异 尿 咪 和 伴 短 辟 昔 ,可 能 是 致 所 化 性 溶血 
的 成 分 。 有 认为 大 策 豆 索 可 产生 自由 基 , 和 发 病 有 关 。 但 
同一 地 区 G6PD 缺陷 者 仅 部 分 人 发 病 。 患 者 并 不 每 年 食 短 
吕 均 发 病 , 发 病程 度 与 食 豆 基 不 一 定 成 比例 。 成 人 发 病 显 
敬 低 于 小 儿 。 

患者 中 绝 大 多 数 为 1~5 岁 儿 童 ,3 岁 以 内 占 病例 的 

















G6PD 缺乏 症 无 临床 表现 ,在 
性 溶血 , 除 药 物 外 ,感染 是 诱 
病 珊 症 酸 中 进 也 能 诱发 







类 和 本 类 G6PD 
Gd 和 Gd ,党 在 缺乏 






























第 二 章 贫 人 血 
70% 左 右 。 男 性 显著 多 于 女性 , 约 占 90% 以 上 。 本 病 发 生 
于 3~5 个 月 间 鼻 豆 成 熟 季节。 起 病 多 急 又 , 均 在 食 新 鲜 牧 
豆 后 几 小 时 (最 短 2 小 时 ) 至 几 日 内 (一 般 1~2 天 .最 长 15 
天 ) 突 然 发 作 。 其 严重 程度 与 食 豆 量 无 关 . 有 时 虽 进 食 1 一 
2 粒 也 会 发 病 。 患 者 贫血 多 严重 , 黄 癌 显著 .有 重度 血红 蛋 
白 尿 。 重症 患者 尚 有 酸 中 毒 及 氮 质 血 症 。 实验 室 检查 
G6PD 活 性 中 至 重度 缺乏 ,涉及 酶 变异 型 计 有 30 余 种 。 国 
内 所 见 变 异型 与 药物 性 溶血 相似 ,Gd*" 对 鼻 豆 敏感 。 

在 高 发 地 区 通过 普查 、 普 防 ,国内 有 些 地 区 发 病 率 
显 下 降 。 患 者 或 家 族 中 有 过 本 病历 史 者 . 均 应 禁 食 
晒 于 、 者 沸 及 去 皮 等 处 理 后 似 可 降低 致 病 机 会 。 多 数 忠 者 
停止 食用 可 自行 恢复 ,严重 病例 需要 输血 (应 避免 输 亲 届 鲜 
血 ) 及 肾上腺 皮质 激素 ,并 积极 纠正 酸 中 毒 。 

(三 ) 慢性 非 球形 红细胞 性 溶血 性 贫血 (chronic non- 
spherocytic hemolytic anemia,CNSHA) 可 见于 多 种 类 型 的 
溶血 性 贫血 ,是 红细胞 酶 病 溶 血性 贫血 的 泛称 ,其 中 多 数 病 
例 是 由 于 G6PD 缺陷 所 致 的 慢性 溶血 ,具有 以 下 儿 点 特征 : 
外 旷 谋 前 红细胞 渗透 脆性 试验 多 不 增加 ;四 钱 育 后 自体 溶 
血 试 验 阳性 ,经 加 入 葡萄 糖 或 ATP 可 部 分 纠正 ; 伟 铁 粒 幼 
细胞 较 多 见 , 尤 在 脾 切 除 后 ;@ 切 脾 的 效果 不 明显 或 无 效 ; 
名 无 异常 血红 蛋白 血 症 。 与 药物 溶血 性 贫血 不 同 . 自 女 幼 
儿 时 期 起 即 有 和 轻 至 中 度 贫血 ,可 因 感 染 、 服 药 而 加 下。 较 
肯定 相关 的 感染 有 伤寒 ,细菌 性 肺炎 、 肝 炎 等 ,此 外 尚 有 
流感 ,传染 性 单 核 细胞 增多 症 、 钓 端 螺 旋 体 病 、 水 癌 、 肛 腺 

脾 常 肿 大 , 血 中 无 球形 红细胞 。 引 起 本 症 的 G6PD 变 
异型 约 计 80 种 以 上 , 酶 活性 可 低 至 0。 国内 有 G6PD 香港 
型 及 国外 的 Gd 。 一 般 情 况 良 好 或 贫血 不 严重 者 不 宕 输 
血 。 切 脾 效 果 大 多 不 佳 .所 以 应 严格 掌握 手术 指 征 。 

(四 ) 药物 或 感染 诱发 的 急性 溶血 性 贫血 ”药物 诱发 
的 G6PD 缺陷 浴血 性 贫血 以 往 称 为 伯 氨 唆 型 药物 洲 血 性 贫 
血 。 除 伯 氨 唆 外 尚 有 多 种 药物 ( 表 20-2-4) 均 具有 气 化 剂 或 
具有 催化 血红 和 蛋白 氧化 变性 作用 的 特性 。 

典型 表现 为 在 服药 后 2 一 3 天 有 血管 内 溶血 发 作 . 一 - 周 
左右 贫血 最 严重 .其 至 发 生 周围 循环 或 肾 衰 竟 。 
10 天 溶血 现象 逐渐 减退 。 由 于 新 生 红细胞 有 较 高 的 G6PD 
活力 ,因此 停 用 药物 后 , 随 幼 红细胞 的 代 偿 性 增多 .溶血 常 
为 自 限 性 。 但 也 可 不 自 限 者 ,与 种 族 及 不 同 酶 变异 有 关 。 
糖尿 病 . 酸 中 毒 及 继 》 , 均 可 加 重 甚至 诱发 浴血 性 贫 
血 。 重 复 用 药 可 再 度 发 作 。 如 果 间 网 或 持续 少 世 用 药 , 可 
发 生 慢 性 溶血 。 引 起 此 类 溶血 的 变异 型 有 40 余 种 .如 
Gd .Gdhem 等 。 



























于 后 7 一 











【实验 室 检查 与 诊断 】 

G6PD 缺陷 所 致 的 浴血 性 贫血 的 诊断 除 服 药 史 、 家 
史 和 临床 表现 外 , 主要 依靠 
几 种 : 


族 
室 检 查 . 其 方法 有 以 下 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


表 20-2-4” 诱导 G6PD 缺陷 患者 发 生 溶血 性 贫血 的 药物 





类 别 抗 症 药 磺胺 药 


解 热 镇 痛 药 其 他 





I 伯 氨 唆 磺胺 甲 异 唾 只 


哮 喃 坦 啶 、 哮 哺 唑 一、 吴 


氧 每 索 、 链 每 素 . 异 烟 肝 、 洗 必 泰 、 维 生 素 开 、 共 
海 拉 明 、 氢 莱 那 敏 , 共 妥 英 、 秋 水 仙 碱 丙 磺 舒 、 
左旋 多 巴 、 硅 尼 丁 、 普 鲁 卡 因 胶 、 维 生 素 C 


氢 氨 唆 哄 、 赛 康 啶 .催产 素 、 二 斑 基 两 醇 \ 头 抱 


磺 胶 吡 院 哺 西 林 、 三 硝 基 甲 人 、 素 
磺胺 酷 本 喧 酸 、 硝 酸 异 山梨 醇 、 秦 
讲 . 珍 珠 粉 . 兰 、 亚 甲 蓝 
了。 氢 哗 磺胺 二 甲 喀 喧 。 对 乙酰 氨基 柄 
只 宁 磷 胺 喀 阿司匹林 
乙 胺 边 喧 。 矿 胶 采 非 那 西 丁 
磺胺 甲 氧 吡 唆 。 氨基 比 林 
磷 胺 二 甲 异 呈 唑 。 安 凑 比 林 
保 泰 松 
三。 阿 的 平 。 “ 磷 胺 异 晓 只 甲 劳 那 本 
柳 氨 磺 吡 喀 呵 | 哄 美 六 


嗪 吟 钠 . 硝 酸 盐 、 亚 硝酸 盐 , 新 坤 凡 钠 明 、 紫 雪 
丹 、 由 环 素 


一 一 一 一 一 一 和 人 
注 : 工 类 :容易 引起 溶血 的 药物 ; 由 类 :可 能 引起 溶血 ,但 遗传 性 非 球形 红细胞 溶血 性 贫血 患者 用 正常 剂 址 时 不 致 淤血 ， 山 类 :文献 个 别 


报道 可 引起 溶血 的 药物 
1. 红细胞 G6PD 活性 测定 ”直接 测定 G6PD 活性 是 确 
定 G6PD 缺乏 最 可 靠 的 方法 ,具有 确诊 价值 ,但 方法 复杂 ， 
不 适 于 临床 常规 应 用 。 本 病 酶 活性 为 正常 的 10%~60%， 
但 在 急性 溶血 期 及 恢复 期 ,G6PD 酶 活性 可 正常 或 接近 正 
常 。 此 时 可 采用 以 下 方法 确定 有 无 G6PD 缺乏 :全 血 离心 
沉淀 后 取 底 层 红 细胞 测 G6PD 活性 ,如 受 检 者 红细胞 
G6PD 活性 明显 低 于 正常 对 照 的 底层 红细胞 ,可 诊断 为 
G6PD 缺乏 ; 测 低 渗 处 理 后 的 溶血 液 G6PD 活性 ,如 明显 降 
低 也 可 诊断 为 G6PD 缺乏 ; 待 急性 溶血 后 2 一 3 个 月 复 测 
G6PD 活 性 ,可 以 较 准确 地 反映 和 患者 G6PD 活性 。 常 用 
WHO 推荐 的 Zinkham 法 (参考 值 12. 1IU/gHb 士 2. 09IU/ 
gHb.37C) 和 ICSH 推荐 的 Glock 与 McLean 法 (参考 值 
8. 341U/gHb 士 1. 59IU/gHb,37C), 较 正常 平均 值 低 4 中 
以 上 有 诊断 意义 。 

2. 高 铁血 红 蛋 白 还 原 试验 ”正常 血红 蛋白 经 亚 硝酸 
氧化 为 高 铁血 红 蛋 白 ,当红 细胞 G6PD 活性 正常 时 ,由 于 克 
酸 戊 糖 劳 路 形成 的 NADPH 在 亚 甲 蓝 的 参与 下 ,使 高 铁血 
红 焦 白 还 原 为 亚 铁 血红 蛋白 。 如 果 G6PD 缺陷 , 则 形成 的 

红 售 向 于 一 定时 间 保温 条 件 下 达 原 速度 远 较 正常 人 
-人 色 或 棕色 ,在 630nm 波长 时 光 密 
鉴别 。 正 常人 血液 孵育 4 小 时 
- 比 色 , 正 常人 商 铁 血红 佛 白 还 原 率 
1 血液 为 棕色 ,提示 G6PD 活性 缺 
56PD 活性 缺陷 的 杂 合 子 . 比 色 法 显 
还 原 率 为 30% 以 下 . 杂 合 子 为 31% 和 ~ 
:但 有 假 昌 性 ,可 受 血 红 蛋 
HbH)、 不 稳定 血红 借 自 、 高 脂 血 症 及 巨 球 蛋白 血 
六 于 护 , 因 此 用 于 过 第 试验 或 群体 普查 ， 
3. 每 化 物 -抗坏血酸 荔 试 验 ” ”血红 和 绰 让 与 抗坏血酸 盐 










周易 与 亚 铁血 红 价 
为 红色 ,如 用 分 光 光 度 ; 
太守 两 中 < 
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接触 时 能 产生 过 氧化 氨 , 后 者 将 G6PD 缺陷 的 血红 蛋白 气 
化 成 高 铁血 红 蛋 白 ,产生 棕色 。 本 法 高 度 敏感 ,但 也 要 警惕 
假 阳性 。 操 作 方法 也 不 复杂 。 

4. 英 光 斑点 试验 “如 果 受 检 标本 中 G6PD 活性 正常， 
则 能 将 试剂 中 的 NADP 还 原 为 NADPH', 后 者 在 长 波 紫外 
线 (260~340nm 波长 ) 的 照射 下 ,发 出 蓝 色 荧光 。10 分 名 
内 出 现 获 光 为 正常 ,10 一 30 分 钟 间 出 现 为 中 间 缺 乏 值 ,30 
分 钟 不 出 现 为 严重 缺乏 。 如 果 G6PD 活性 低 于 25% 即 无 
荧光 产生 。 本 试验 操作 方便 ,得 检 试验 中 特异 性 最 高 。 

5. 硝 基 四 氮 唑 蓝 纸 片 法 ”还 原型 辅酶 贡 CNADPH) 通 
过 吟 唆 二 甲 酯 硫酸 盐 的 递 氧 作用 ,使 硝 基 四 氮 哈 蓝 ( 淡 黄 
色 ) 还 原 成 紫色 的 甲 膜 。NADPH 生成 的 量 与 甲 膜 产 生 的 
量 在 一 定 范 围 内 呈 线 性 关系 。 根据 颜色 变化 ,判断 有 无 
G6PD 缺乏 。 正 常 栈 活性 者 , 温 育 后 纸 片 应 转 为 紫色 。 本 
活性 缺乏 者 , 纸 片 仍 为 红色 。 醇 活性 中 间 值 或 女性 杂 合 体 ， 
纸 片 颜色 介 于 正常 与 缺乏 中 间 , 为 淡 紫 色 。 

6. 红细胞 Heinz 小 体 计数 “正常 红细胞 中 不 应 发 于 
Heinz 小 体 。 凡 能 引起 高 铁血 红 和 蛋白 的 化 学 物 几乎 都 能 在 
红细胞 内 产生 Heinz 小 体 ,G6PD 缺乏 以 及 不 稳定 血红 佛 
白 病 导致 溶血 时 也 可 发 现 Heinz 小 体 。 化 学 物 中 毒 后 3 一 
4 天 ,Heinz 小 体 可 多 达 30% 一 50 交 ,G6PD 缺乏 导致 急性 
溶血 后 48 小 时 内 ,Heinz 小 体 也 明显 增多 。 先 加 入 乙酰 共 
腓 ,37C 孵 育 后 青 做 甲 紫 活体 染色 。 红 细胞 内 Heinz 小 体 
二 5%, 有 诊断 意义 。 

上 述 各 项 试验 必须 在 淤血 高 峰 时 操作 ,必要 时 2 一 3 个 
同时 检查 患者 母亲 更 有 意义 。 此 外 , 尚 顷 注 
性 G6PD 缺乏 辣 上 鉴别 ,白血病 和 MDS 可 有 多 种 红 
细胞 酶 活性 改变 , 复 电 大 学 附属 华 山 医 院 统计 获得 性 
G6PD 缺乏 症 的 患 病 率 商 达 43. 1%( 标 化 率 42.8%)。 也 



















需 与 非 免疫 性 溶血 性 贫血 相 鉴 别 。 
G6PD 缺乏 症 往往 有 家 族 史 、 无 法 解释 的 新 生 儿 高 胆 
红 素 血 症 、 外 周 血 出 现 咬 痕 细胞 和 Heinz 小 体 、 在 感染 或 服 
用 药物 或 食用 大 豆 后 多 性 发 作 ,这 些 均 有 助 于 临床 诊断 , 确 
诊 需 要 进行 上 述 查 。 奖 光 广 点 筛选 试验 和 直接 测 
定 G6PD 活力 为 最 常用 的 试验 。 








在 没有 外 源 性 所 化 剂 作用 的 情况 下 , 绝 大 多 数 G6PD 
缺陷 者 的 红细胞 表现 正常 ,因此 G6PD 缺陷 本 身 不 需要 治 
疗 。 防 治 要 点 是 避免 氧化 剂 的 摄 人 和 积极 控制 感染 。 轻 中 
度 急性 ; 立即 停 服 相关 药物 或 控制 相应 的 感染 , 严 
重 溶血 者 需 少 量 反 复 输血 。 由 于 G6PD 缺乏 引起 的 新 生 儿 
溶血 与 一 般 新 生 儿 溶血 的 处 理 基 本 相同 .为 了 防止 神经 系 
统 受 损 , 当 未 结合 胆 红 素 汪 150pmol/L 时 需要 光疗 ,> 
300pmol/L 时 需要 输 注 红细胞 进行 换血 疗 法 。 注 意 水 电解 
质 平 衔 并 保持 足够 多 的 尿 量 ,警惕 肾 衰竭 的 发 生 。 应 用 有 
关 药 物 前 , 均 应 询问 患者 及 其 家 属 有 无 洲 血 或 红细胞 
G6PD 缺陷 病史 。 抗 氧化 剂 (维生素 EE. 硒 ) 疗 效 不 肯定 ,不 
推荐 切 脾 治疗 。 











红细胞 西 酮 酸 激 酶 缺乏 症 


= 
一 、 


【流行 病 学 】 
丙酮 酸 激酶 缺乏 症 (pyruvate kinase deficiency. 简称 
PK 缺乏 症 ) 是 无 气 糖 醉 解 通路 中 红细胞 酶 缺陷 所 致 的 最 
常见 的 溶血 性 贫血 。 其 发 生 频率 仅 次 于 G6PD 缺陷 ,我 国 
广东 地 区 PK 缺乏 症 基 因 频 率 为 2.2%。 
【病因 】 
本 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 
贫血 ,而 杂 合 子 的 表现 型 通 通常 正常 。 遗 传 性 红细胞 PK 缺 
乏 症 是 结构 基因 六 生性 质 异 常 的 酶 分 子 病 ， 
PK 基因 突变 的 数目 目 己 达 100 多 种 , 且 多 数 为 错 义 突变 ,也 
会 发 生 缺 失 突变 和 插 人 突变 。 





纯 合 子 表现 明显 的 溶血 性 











【病理 生理 】 

傍 酸 烦 酬 式 内 醋酸 在 PK 作用 下 转化 为 再 责 酸 ,同时 
使 ADP 转 为 ATP 以 供应 能 基 ( 参 见 图 20.2-10)。 所 以 PK 
缺乏 可 使 ATP 产生 减少 和 2,3- 二 笛 酸 革 油 酸 含量 增加 . 导 
致 红细胞 所 亲和力 减低 .增加 患者 对 贫血 缺 气 的 醋 受 性 。 

PK 有 了 丙种 不 同 的 基因 (PKM 和 PKLR ) 编 码 四 种 不 
同 的 PK 同 工 酶 。PKM 基因 位 于 染色 体 15q22 ,编码 PK- 
Mi 和 PK-M: 两 种 同 工 酶 。PK-M, 同 工 酶 存在 于 肌肉 和 
脑 组 织 。PK-M: 同 工 酶 存在 于 胎儿 期 的 所 有 组 织 , 随 着 胎 
儿 发 寿 成 洪 , 其 他 组 织 特 异性 PK 同 工 酶 开始 出 现 。PK- 
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M: 同 工 酶 作为 主要 的 同 工 酶 存在 于 成 熟 白 细胞 、 红 系 祖 
细胞 .血小板 及 肺 、 肾 、 脾 等 组 织 内 。PKLR 基因 位 于 染 
色 体 1921, 编 码 PK-L 和 PK-R 两 种 同 工 酶 。PK-L 是 肝 细 
胞 主要 的 PK 同 工 酶 .PK-R 存在 于 成 熟 红 细胞 ,在 红 系 细 
胞 分 化 成 痢 过 程 中 PK 同 工 酶 从 M: 型 逐渐 转化 为 R 型 。 

PK 缺乏 相关 的 溶血 性 贫血 由 PKLR 基因 突变 引起 。 
已 知 PKLR 基因 突变 型 超过 150 种 。 另 一 方面 结构 正常 
的 酶 生成 减少 也 可 导致 PK 缺乏 。 溶 血 严 重度 与 酶 缺乏 程 
度 不 相 平 行 。 这 是 因为 一 方面 体外 测定 酶 活力 的 情况 与 体 
内 环境 不 同 , 另 一 方面 年 轻 红细胞 PK 活性 较 高 ,掩盖 了 严 
重 不 稳定 PK 变异 型 的 存在 ,也 有 可 能 是 成 熟 红细胞 存在 
PK-M; 的 缘故 。 


【临床 表现 了 】 

PK 缺乏 症 临 床 主要 表现 为 慢性 溶血 性 贫血 .溶血 严 
重 程度 不 等 ,可 以 轻 至 完全 被 人 也 可 以 严重 到 需 经 常 输 
血 。 贫血 与 酶 缺陷 程度 不 相 平 行 . 因 各 种 变异 酶 活力 各 不 
相同 。 杂 合子 酶 活性 下 降 50% .可 无 溶血 。 溶血 主要 发 生 
在 纯 合子 。 常 呈 慢 性 溶血 过 程 ,并 不 受 药物 或 其 他 和 氧化剂 
影响 ,但 可 由 感染 激发 。 常 有 脾 大 。 临床 过 程 可 因 发 生 再 
障 危 象 而 复杂 化 ,通常 由 微小 病毒 感染 引起 。 绝 大 多 数 病 
例 溶 血 过 程 开 始 于 儿童 时 期 ， 5 新 生 儿 黄 益 ,通常 需 血 浆 
置换 .但 很 少 发 生 核 黄 癌 。10 岁 以 后 胆石 症 发 病 率 上 升 。 
脾 切 除 后 .溶血 常常 减轻 。 


血 
































【实验 室 检查 】 
1. 红细胞 PK 酶 活力 测定 [正常 参考 值 15IU/ gHb 土 
1.99IU/ gHb(37C )] 为 诊断 依据 测定 时 必须 除去 白 细 
胞 ,因为 PK 缺乏 证 溶血 者 的 白细胞 PK-M: 基因 未 受 影 
响 , 白 细胞 PK 活性 是 正常 红细胞 PK 活性 的 300 倍 。 部 分 
红细胞 PK 缺乏 变异 型 在 高 底 物 浓度 时 .红细胞 PK 活性 
接近 正常 .但 在 低 底 物 浓度 时 活性 明显 降低 ;也 有 部 分 红 纠 
胞 PK 缺乏 变异 型 在 实验 室 检 查 上 主要 表现 为 对 其 变 构 内 
子 二 磷酸 果 粮 (FDP) 的 反应 异常 。 因 此 临 0 [组 由 中 
PK 缺乏 ,而 红细胞 PK 人 和 党 
性 定 世 检 查 没 有 了 明显 异 虚 做 低 底 物 (PEP) 浓 度 
以 及 加 FDP 的 PK 活 怕 疯 司 时 也 要 考 
胞 的 糖 代 谢 中 间 产 物 如 2.3-DPG 等 的 含量 。 
PK 活性 较 高 .而 衰老 的 红细胞 PK 活性 降低 .因此 
红细胞 PK 缺乏 时 .应 考虑 到 网 织 红 细胞 数 其 和 
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温 育 2 试验 了 | 


先 如 入 葡萄 糖 或 ATP. 溶 血 可 得 到 部 | 证 沽 3 
血 不 能 被 葡 区 视 纠 正 而 能 被 ATP 人 “让. “Wy 


如果 











a 缺陷 所 致 .以 PK 缺 三 为 


代表 .自从 可 以 直 i 力 后 .该 试验 己 不 再 用 


| 定 PK 蓝 
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于 PK 缺乏 症 的 诊断 。 

3. 红细胞 渗透 脆性 试验 正常 。 

4. 红细胞 形态 ”多 数 病例 在 脾 切 除 前 红细胞 形态 变 
化 不 明显 ,但 脾 切 除 后 血 涂 片 中 常 有 典型 的 少量 浓密 、 刺 
状 的 红细胞 ,但 这 并 不 是 该 病 所 独 有 。 


【诊断 】 

直接 测定 红细胞 PK 酶 活性 ,测定 PK 酶 的 底 物 和 产 
物 的 浓度 以 及 在 基因 组 或 cDNA 水 平 测 定 PK 基因 的 特异 
性 突变 .是 诊断 红细胞 PK 缺乏 的 主要 依据 。 红细胞 内 
ATP 含 熏 测定 和 红细胞 形态 变化 不 能 作为 诊断 的 依据 。 
本 病害 与 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 、.G6PD 缺乏 症 及 
| 血红 念 白 病 相 鉴别 。 骨 打 增 生 异 常 综合 征 和 白血病 可 有 获 
得 性 红细胞 PK 缺乏 . 须 注意 鉴别 。 


【治疗 】 

[ 除 严 重 贫 血 外 一 般 不 需 输血 。 输 血 依 赖 者 可 以 脾 切 
除 . 有 一 定 疗效 ,为 了 减少 脾 切 除 后 的 并 发 症 和 死亡 率 ,一 
般 二 5 岁 后 才 实 施 。 慢 性 溶血 者 需 补 充 叶酸 、 维 生 素 Bis。 
反 包 输血 者 要 同时 去 铁 治疗 。 多 数 病例 可 活 到 成 年 , 仅 少 
数 死 于 严重 贫血 。 


四 、 红 细胞 喀 喧 -5'- 核 普 
酸 酶 抽 乏 症 


红细胞 喀 喧 -5 - 核 苷 酸 酶 (P5 N) 缺 乏 症 (pyrimidine- 
5 -nucleotidase deficiency) 是 引起 遗传 性 非 球形 红细胞 溶 
血性 贫血 的 常见 病因 之 一 ,其 发 生 率 仅 次 于 丙酮 酸 激酶 缺 
隐 . 坡 时 由 Valentine 等 于 1972 年 报道 ,国内 外 报道 已 有 60 
余 例 .国内 曾 报 告 2 例 ,其 遗传 方式 为 常 染色 体 隐 性 遗传 
绢 但 基因 位 于 7p15-pl4, 患 者 自 幼 得 病 . 贫 血 明 显 , 伴 巨 





有 具有 杂 合 性 生化 缺陷 的 患者 家 属 常 无 血液 学 症状 ,因而 不 
易 发 现 。 切 脾 后 症状 可 部 分 改善 。 
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第 九 节 ”血红 蛋白 病 


吴 基 


一 、 概 述 





血红 蛋白 病 (hemoglobinopathy) 是 由 于 血红 蛋白 一 级 
分 子 结构 异常 (异常 血红 蛋白 病 ), 或 由 于 一 种 或 一 种 以 上 
珠 蛋 白 肽 链 不 能 合成 或 合成 不 足 , 但 缺失 或 不 足 的 珠 蛋 白 
肽 链 一 级 分 子 结构 正常 ( 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 , 原 称 地 中 
海 贫血 及 海洋 性 贫血 ) 所 引起 的 一 组 遗传 性 血液 病 。 临床 
可 表现 为 溶血 性 贫血 、 高 铁血 红 蛋 白 血 症 或 因 血 红 借 白 氧 
亲和力 增高 或 减低 而 引起 组 织 缺 氧 或 代 偿 性 红细胞 增多 所 
致 发 绀 。 

人 类 血红 蛋白 是 一 种 结合 疏 白 ,由 珠 蛋 白 和 亚 铁血 红 
素 组 成 ,分 子 量 64 400。 人 类 与 动物 的 血红 蛋白 ,血红 素 相 
同 , 而 珠 蛋 白 不 同 ;血红 素 由 原 小 啉 与 亚 铁 原子 组 成 。 每 一 
个 血红 蛋白 有 两 对 珠 疏 白 肽 链 ,一 对 是 n 链 ,包括 与 52 
种 肽 链 ; 由 141 个 煞 基 酸 残 基 构成 , 含 较 多 组 级 酸 ,其 中 
a87 位 ( 即 F8) 组 氨 酸 与 血红 素 铁 的 结合 ,在 运气 中 具有 重 
要 生理 作用 。 另 一 对 是 非 < 链 ,有 BY、3 及 < 4 种 肘 链 、 
eva 与 y 链 ,分 别 组 成 胚胎 早期 (妊娠 3 个 月 以 内 ?血红 重 
白 、 HbGowerl (tses )、 HbGower? (es )、 HbPortland 
(ty)。B 链 合 146 个 氨基 酸 残 基 ,B93 半 胱 氨 酸 易 被 氧化 
产生 混合 二 硫化 物 及 其 他 硫 醚 类 物质 ,可 降低 血红 蛋白 稳 
定性 。 3 链 亦 由 146 个 氨基 酸 残 基 组 成 , 仅 10 个 煞 可 酸 与 
B 链 不 同 。 由 于 3 链 中 第 22 位 再 握 酸 置换 了 肥 2 谷 贫 酸 ， 
第 116 位 精 食 酸 换 了 B116 组 氢 酸 ,因此 链 的 正 电荷 大 于 
B 链 ,HbAs(oz8z) 等 电 点 升 高 , 电 瀛 时 靠近 负极 。Y 链 显 由 
146 个 氨基 酸 组 成 ,但 与 B 链 有 39 个 倪 基 酸 不 同 , 鞭 仿 有 
个 异 亮 氨 酸 ,为 .8 与 3 链 所 隐 如 ,因此 可 用 分 析 异 党 揽 酸 
方法 测定 HbF Casys) 含 最。 初生 时 GY 与 AY 的 比例 是 
3: 1, 儿童 和 成 人 两 者 之 比 为 2: 3。 每 一 条 肽 链 和 一 个 血 
红 素 连接 ,构成 一 个 血红 蛋白 单 体 ,人 类 血红 蛋白 是 由 两 对 
条) 血红 焉 白 单 体 聚合 而 成 的 四 聚 体 。 人 类 血红 佛 白 中 
珠 鼻 白 结构 略 有 不 同 ,但 血红 来 相同 。 

血红 和 蛋白 的 由 级 结构 :由 氨基 酸 顺 序 排列 的 肽 链 结 攀 
称 为 血红 蛋白 的 一 级 结构 。 肽 链 中 的 氨基 酸 可 分 为 亲 水 的 
极 化 氨基 酸 ( 其 侧 链 为 羧基 .氨基 ) ,与 非 极 化 的 氨基 酸 (其 
便 链 是 芳香 族 )。 且 链 中 的 各 种 氨基 酸 的 侧 链 相 开 拉 紧 形 
成 gc 螺旋 ,螺旋 形 节 段 间 由 短 而 非 螺 旋 形 节 段 相连 。 蛛 旋 
形 节 段 从 N 端 至 C 端 分 别 以 A-H 表示 (图 20-2-11).a 类 
肽 链 包 含 7 个 螺旋 (无 也 蛛 旋 ). 非 “类 肽 链 包 含 8 个 媒 旋 























片段 。 非 螺旋 形 节 段 用 AB、CD 等 表示 , 称 为 血红 蛋白 二 
级 结构 。 血 红 素 的 铁 原子 有 6 个 配 位 键 ,第 5 个 配 位 键 结 
合 在 肽 链 下 段 第 8 位 氨基 酸 上 ( 即 a 链 第 87 位 或 B 链 第 92 
位 组 氨 酸 的 咪唑 基 上 ) ,第 6 个 配 位 键 结合 氧 , 并 间接 结合 
在 肽 链 下 段 的 第 7 位 氨基 酸 上 ( 即 链 第 58 位 或 B 链 第 63 
位 组 氨 酸 的 咪唑 基 上 )。 肽 链 围绕 血红 素 为 中 心 ,构成 内 外 
两 层 螺旋 状 蛇 形 盘 曲 的 三 维 空间 结构 . 称 为 三 级 结构 (参见 
20-2-11)。 亲 水 氨基 酸 分 布 于 外 层 , 使 血红 蛋白 能 溶 于 
水 而 不 致 沉淀 ; 朴 水 所 基 酸 分 布 于 内 层 , 使 水 分 子 不 能 进入 
血红 崇 腔 内 部 ,避免 血红 索 的 Fe 氧化 为 Fe。 四 个 血红 
蛋白 单 体 ( 肽 链 三 级 结构 加 血红 素 ), 按 一 定 的 空间 关系 结 
合成 四 聚 体 , 如 HbA( 或 HbAi,azBs)、HbAz (os ) 及 HbF 
(ozyz ) , 称 异 质 型 四 诊 体 ; 由 两 对 同样 的 三 级 结构 血红 蛋白 
单 体 结合 成 的 四 聚 体 ,如 HbH(B;) 及 HbBart(y:), 称 为 同 
质 型 四 聚 体 。 以 上 所 述 四 聚 体 为 血红 蛋白 四 级 结构 。 通 过 
X 线 衍射 研究 四 珍 体 的 空间 结构 关系 ,发 现 Bi 及 os 肥 的 
接触 面 较 大 ,相互 移动 度 较 小 , 朴 水 ,有 利于 血红 蛋白 分 子 
构 型 的 稳定 性 。aiB。 及 azBi 接触 面 小 而 不 牢固 .移动 度 
大 ,有 利于 血红 蛋白 对 氧 的 正常 摄取 与 释放 。 正 常 血 红 和 蛋 
白 的 氧 亲和力 影响 因素 较 多 ,保持 血红 素 铁 在 亚 铁 (Fe ) 
而 非 高 铁 (Fe” ) 状 态 十 分 主要 ; pH 较 低 时 ,血红 蛋白 的 氧 
亲和力 较 低 (Bohr 效应 ); 2,3- 二 磷酸 甘油 酸 (2.3-DPG) 通 
过 与 脱氧 血红 恒 和 白 的 相互 作用 使 脱氧 状态 稳定 ;由 于 成 人 
血红 蛋白 (HbA) 对 2,3-DPG 亲和力 高 于 HbF, 因 此 HbF 
的 氧 亲 各 力 高 于 HbA。 综 上 所 述 ,血红 蛋白 与 分 子 的 外 表 
结构 必需 完整 , 带 有 负电 荷 :a\8 链 结合 部 位 要 固定 ,包围 
血红 素 腔 的 氨基 酸 顺 序 排列 震 完 整 ,否则 血红 蛋白 就 不 能 
维持 分 子 结构 稳定 性 及 正常 运 氧 生理 功能 .并 易 革 破坏 。 

正常 人 出 生 后 有 三 种 血红 蛋白 : 血红 蛋白 A 
(HbA), 由 一 对 a 链 和 和 一 对 B 链 组 成 (azB;), 占 正常 成 人 及 
6 岁 以 上 儿童 血红 蛋白 总 量 的 90% 以 上 。 有 上 胚胎 2 个 月 时 

















20-2-11 血红 蛋白 三 级 结构 示意 图 
肽 链 N 一 C 端 折 合成 8 个 螺旋 节 段 (A~H) ,螺旋 节 段 由 非 
鹿 旋 节 段 (AB 一 GH) 相 连 ,血红 烷 位 于 
琶 相 连 : 构 成 内 外 两 












第 二 章 贫 血 


HbA 即 有 少量 出 现 .初生 时 占 10 中 一 40 中 ,出生 6 个 月 后 
即 达成 人 水 平 。@@ 血 红 蛋 白 A; (HbA;), 由 一 对 a 链 和 一 
对 8$ 链 组 成 (8 )。 自 出 生 6 一 12 个 月 起 : 占 血红 蛋白 的 
2%% 一 3 和 。 鲜 胎儿 血红 蛋白 (HbF) ,由 一 对 a 链 和 YY 链 组 
成 (cy ) :初生 时 占 体内 血红 蛋白 的 70 中 一 905% :以 后 渐 
减 ,至 生 后 6 个 月 ,含量 降 至 血红 蛋白 总 量 的 1 中 左 在 。 血 
红 和 蛋白 的 不 同 肽 链 是 由 不 同 的 遗传 基因 控制 的 ,a 链 基因 
位 于 第 16 号 染色 体 短 辟 ,8、5、Y 链 位 于 第 11 号 染色 体 短 
臂 , 呈 连锁 关系 。a 珠 蛋白 基因 的 缺失 或 缺陷 :导致 珠 和 蛋 
白 链 合成 减少 或 缺乏 , 称 为 a 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 。B 
珠 蛋 白 基 因 和 缺陷 ,导致 8B 珠 蛋白 链 合成 减少 或 缺乏 , 称 为 有 B 
珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 。 珠 蛋白 基因 突变 而 致 肽 链 的 单个 























或 多 个 氨基 酸 蔡 代 或 疮 如 ,导致 珠 蛋 白 分 子 结构 改变 . 称 为 | 


异常 血红 蛋白 。 全 世界 范围 内 经 结构 分 析 证 实 的 异常 血红 
蛋白 日 益 增多 ,但 仅 不 到 1/3 的 异常 血红 和 蛋白 伴 有 临床 证 
状 。 世 界 卫 生 组 织 估计 ,全 球 约 有 1. 5 亿 人 携带 血红 集 白 
病 基 因 ,并 已 将 血红 蛋白 病 列 为 严重 危害 人 类 健康 的 6 种 
常见 疾病 之 一 。 异 常 血红 蛋白 病 在 我 国 以 云南 、 贵 州 、 广 
西 、. 新 亚 等 地 发 病 率 较 高 ,近年 已 发 现 异 常 血 红 和 蛋白 67 种 ， 
包括 wx 链 (34 种 )`.B 链 (26 种 )、y 链 (4 种) 等 异常 .其 中 19 
种 为 我 国 首 见 。 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 多 发 于 华南 及 西南 
地 区 。 根 据 近 10 年 来 我 国 28 个 省 市 .自治 区 近 100 万 人 
马 的 普查 资料 ,异常 血红 蛋白 病 的 发 病 率 为 0. 33%% .a 珠 绰 
白 生成 障碍 性 贫血 的 发 病 率 为 2. 64 吧 ,8 珠 蛋 白 生 成 障碍 
性 贫血 的 发 病 率 为 0. 66%% 。 















【分 子 遗 传 学 】 

血红 蛋白 病 的 分 子 遗 传 学 变化 大 致 可 归纳 为 以 下 

(一 ) 单个 碱 基 替代 ”由 于 遗传 密码 中 单个 碱 基 替代 ， 
导致 由 该 三 基 决 定 的 氨基 酸 发 生 相 应 的 变化 ,形成 肽 链 中 
单个 氨基 酸 置换 的 蜡 常 血 红 和 蛋白 ,例如 HbS、HbC 等 。 目 
前 发 现 的 异常 血红 蛋白 中 ,以 本 类 型 最 多 见 , 约 占 00 次 。 

(二 ) 终止 密码 的 突变 ” 因 终 止 密码 的 变异 .使 球 皇 白 
肽 链 不 在 正常 的 位 置 终止 ,导致 肽 链 延 长 或 凑 短 .如 Hb 
McKees Rock 的 8 链 第 145 位 得 基 酸 的 碱 基 由 UAU 变 为 
UAA( 终 止 密码 ), 使 8 链 提前 结束 . 仅 含 144 个 和 氨基酸 . 
又 如 Hb Constant Spring a 链 第 142 位 终止 密码 TAA 变 
为 CAA, 直 至 173 位 才 出 现 终止 密码 ,因此 Hb Constant 
Spring a 链 比 正 常 a 链 多 32 个 氨基 酸 。 

(三 ) 移 码 突变 如 正常 血红 蛋白 肽 链 密码 中 , 抠 
人 或 缺失 1 一 2 个 碱 基 , 使 正常 三 联 密码 子 碱 基 成 分 发 生 改 
变 ,如 HbTak 为 B 链 第 147 位 终止 密码 UAA 前 插入 AC， 
使 UAA-~Thr( 苏 氨 酸 ) .而 致 8 链 延长 至 第 157 位 氨基 酸 ， 
比 正常 8 链 多 11 个 似 基 酸 。 

(四 ) 密码 子 缺失 或 插入 ”生殖 细胞 减 数 分 型 时 . 联 会 
中 的 染色 体 发 生 错 配 或 不 等 交换 .形成 两 种 珠 恒 和 白 丰 因 ， 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


一 种 失去 一 部 分 密码 子 , 合 成 缺失 部 分 氨基 酸 的 肽 链 , 如 
Hb Lyon:B 链 第 17 一 18 位 缺失 和 赖 氨 酸 、 统 氨 酸 。 另 一 条 染 
色 体 单 体 上 却 家 和 信 了 相应 密码 子 ,合成 插入 部 分 氨基 酸 的 
肽 链 。e 珠 蛋白 基因 的 缺失 是 a 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 最 
常见 的 原因 。8B 珠 蛋白 基因 和 6 珠 蛋 白 基 因 大 片段 缺失 ， 
可 致 遗 传 性 胎儿 血红 蛋白 持续 存在 综合 征 .或 级 珠 蛋 白 生 
成 障碍 性 贫血 。 

(五 ) 融合 基因 减 数 分 裂 时 ,不 同 珠 和 蛋白 基因 之 间 发 
生 不 等 交换 ,合成 融合 链 的 异常 血红 蛋白 ,如 8 链 和 8B 链 基 
因 错 误 联 合 ,产生 不 等 交换 ,形成 融合 8B8CHb Lepore) 和 88 
(Hb 反 Lepore) 。 

(六 ) 启动 子 突 变 ”启动 子 区 有 单个 核 音 酸 被 置换 ,使 
站 启动 子 功能 降低 。 如 包括 B 珠 蛋白 基因 启动 子 在 内 的 小 片 














如 局 段 缺失 ,可 导致 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 .表现 为 HbAs 显 


车 升 高 .可 能 因 主 要 的 转录 因子 和 基因 座 控 制 区 (ICR) 在 
B 珠 蛋白 基因 启动 子 缺 失 情 况 下 与 $ 珠 蛋白 基因 局 动 子 相 
互 协同 作用 所 致 。 

(七 ) 剪接 突变 “在 天 然 剪接 位 点 或 内 含 子 中 的 重要 
位 点 发 生 点 突变 会 减少 或 抑制 剪接 加 工 , 导 致 珠 蛋白 生成 
障碍 性 贫血 。B 珠 蛋白 基因 第 24 一 27 位 密码 子 突 变易 发 
生 剪 接 位 点 激活 ,如 B24 位 点 GGT 一 GGA 突变 ( 均 编 码 甘 
氮 酸 ) 不 引起 氨基 酸 替 代 , 但 可 改变 剪接 过 程 ,导致 8B 珠 蛋 
自生 成 障碍 性 贫血 。 














【血红 蛋白 病 的 分 子 机 制 与 溶血 原理 】 

血红 集 白 病 种 类 繁多 ,临床 症状 多 样 化 ,但 归纳 其 结构 
变异 所 导致 功能 异常 ,大 致 分 为 以 下 数 类 : 

1. 因 分 子 内 部 氨基 酸 替 代 所 产生 的 异常 血红 蛋白 血 
工 熏 白 分 子 内 部 为 非 极 性 氨基 酸 ,如 被 不 同 理化 性 质 的 氨 
基 酸 替代 ,会 影响 分 子 的 构 型 和 稳定 性 。 此 类 异常 血红 蛋 
自 包 括 血红 蛋白 M(HbM) ,不 稳定 血红 蛋白 (CUHb) 和 氧 亲 
利 力 改变 的 血红 蛋白 。 

(1) HbM: 居 链 中 与 血红 素 铁 库 子 连接 的 组 氨 酸 被 栈 
气 酸 所 蔡 代 ,最 常见 的 是 Er 或 Fs 的 组 级 酸 为 酷 贷 酸 所 蔡 
代 . 酷 损 酸 酚 基 上 的 氧 与 血红 素 的 铁 原子 构成 离子 键 ,使 铁 
原子 呈 稳 定 的 高 铁 状态 ,影响 血红 蛋白 的 正常 释 氧 功 能 ,使 
: 足 , 出 现 发 绀 及 红细胞 增多 。 站 铁血 红 素 并 易 
纯 珠 一 白 链 分 离 , 使 血红 蛋白 分 子 结构 不 稳定 而 发 生 浴血 。 

(2) CHb: 伏 链 中 与 血红 素 紧 密 结合 的 氨基 酸 发 生 替 
代 或 缺失 ,影响 餐 链 的 立体 结构 或 减弱 与 血红 素 的 结合 力 ， 
形成 ETIb 分 子 。 水 易 进入 血红 蛋白 腔 内 ， 使 亚 铁血 红 索 
氧化 为 高 铁血 红 素 ;B 链 第 93 位 半 胱 氨 酸 的 硫 气 基 被 所 
化 ,产生 硫化 物 , 形 成 硫化 血红 疏 白 ,使 珠 蛋 白 链 与 血红 索 
分 离 ， 游 离 珠 盘 自 链 在 37C 即 不 稳定 ,四 聚 体 易 解 离 为 单 
体 . 丰 沉淀 ,形成 包涵 体 . 使 细胞 膜 僵硬 ,通过 
微 循 环 时 往往 导 敏 膜 部 分 表 失 ,最 终 变 为 球形 红细胞 ,在 脾 
[中 智 而 修志 :。 































2344 





2. 因 分 子 外 部 氨基 酸 替代 所 产生 的 异常 血红 蛋白 种 
类 很 多 ,一 般 均 对 分 子 构 型 .功能 和 稳定 性 没有 明显 影响 。 
HbE 是 B 链 第 26 位 谷 氨 酸 被 赖 氨 酸 替 代 。 因 谷 、 赖 两 种 
氨基 酸 理化 性 质 相 同 , 其 替代 位 置 虽 在 mpB 接触 面 上 ,但 
对 血红 蛋白 分 子 的 稳定 性 和 功能 影响 不 大 。 这 类 异常 血红 
伐 白 中 少数 可 产生 溶解 度 改变 ,如 HbS 和 HbC 均 由 于 其 
分 子 外 部 形状 或 电荷 改变 , 缺 氧 时 溶解 度 降低 ;HbS 聚合 
为 蛇 旋 状 体 ,扭曲 成 镶 刀 形 纤维 ; 而 HbC 聚合 成 一 种 副 结 
晶 ; 两 者 均 使 细胞 膜 变 硬 ,难以 通过 微 循环 , 丧失 部 分 红 细 
胞 膜 .形成 球形 红细胞 ,在 脾 突 内 阻 留 溶 破 。 

B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 患者 ,过 剩 的 肽 链 形成 多 
聚 体 ,引起 红细胞 膜 损害 ,致使 大 恒 幼 红细胞 无 效 生成 。 a 
珠 代 白 生成 障碍 性 贫血 ,过 剩 的 B 及 Y 链 形成 HbH(B ) 或 
Hb Barts(y;)。HbH 是 一 种 不 稳定 血红 佛 白 ,HbH 包涵 
体 结合 在 红细胞 膜 上 ,使 膜 对 阳离子 通 透 性 发 生 改 变 , 钟 盐 
与 水 逐渐 从 红细胞 内 渗透 至 细胞 外 。 缺 钾 红 细胞 寿命 缩 
短 , 易 在 单 核 - 巨 噬 细胞 系统 被 破坏 ,导致 溶血 。 Hb Barts 
对 氧 亲 和 力 增高 ,造成 组 织 缺 气 。 








本 病 分 布 因 地 区 、 民 族 而 异 , 故 应 详细 询问 题 者 籍贯、 
民族 ,临床 有 无 黄 辣 、 贫 血 , 肝 脾 大 、 生 长 发 育 迟 缓 或 发 绀 、 
红细胞 增多 ;家 系 中 有 无 同样 病史 患者。 实验 室 检 查 包 括 
网 织 红 细胞 计数 ,血细胞 比 容 ,周围 红细胞 形态 及 红细胞 用 
性 试验 ,了 解 有 无 低 色素 、 小 细胞 性 贫血 。 如 上 述 检查 提示 
有 血红 蛋白 病 可 能 ,应 对 患者 及 其 家 系 做 下 列 有 关 实 验 室 
检查 ( 表 20-2-5) ,进一步 确诊 。 

我 国 较 多 大 城市 已 建立 先进 的 基因 诊断 技术 ,对 血红 
蛋白 病 进行 基因 诊断 和 产 前 诊断 ， 

1. 常用 基因 诊断 方法 “包括 抽 提 全 血 、 干 纸 片 血 ` 羊 
水 细胞 ,绒毛 细胞 DNA 做 DNA 点 杂交 ,适用 于 诊断 基因 
缺失 的 小传 病 ,如 a 珠 蛋 白 生 成 障 得 性 贫血 泄 者 。 珠 弄 晶 
基因 不 同 程度 的 缺失 。 

2. 限制 性 内 切 酶 酶 谱 法 ”适用 于 诊断 基因 突变 改变 





了 限制 酶 切 点 或 DNA 缺失 而 改变 酶 解 片段 大 小 长 短 的 踪 
传 病 


RFLP 过 





性 内 切 酶 片段 多 态 性 分 析 (RFLP) 








1 





.通过 RFLP 连 
小 传 病 基 央 ， 


专 病 。 


相连 , 即 可 将 这 一 多 态 片 段 作 为 “遗传 标记 
锁 分 析 推测 该 家 庭 成 员 和 胎儿 是 否 携带 
RFLP 连锁 分 析 适 用 于 诊断 已 有 先 证 者 的 单 基 

4 袁 核 苷 酸 杂 交 ”是 一 种 直接 基因 诊断 技术 ,对 于 基 
内 突变 部 位 的 碱 基 序列 已 查 明 的 赵 传 病 , 均 可 以 直接 检测 
利 鉴定 其 突变 的 基因 。 

5. 聚合 酶 链 反应 (PCR) DNA 体外 扩 增 ”此 种 高 效 
DNA 分 析 技 术 可 以 直接 通过 PCR 产物 的 电泳 分 析 技 术 进 
行 基 央 诊 断 : 适 用 于 诊断 基因 和 缺失 或 部 分 DNA 缺失 所 敏 















表 20-2-5 ”血红 蛋白 病 的 实验 室 检 查 










































实验 项 目 实验 目的 二 、 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫 生 

红细胞 包涵 体检 查 HbH .ea 链 聚 合 

i et 原 称 海洋 性 贫血 (thalassemia) 或 地 中 海 贫血 ,是 由 于 
pet phe 小 体检 ”UHb 血红 蛋白 的 珠 蛋 白 链 合成 障碍 或 速率 降低 ,血红 蛋白 产 

量 减少 所 引起 的 一 组 遗传 性 溶血 性 贫血 。 珠 蛋白 生成 障 
HbF 碱 变性 试验 HbF 碍 性 贫血 是 一 组 遗传 异 质 性 疾病 , 按 受 抑制 的 肽 链 不 同 
HbF 酸 洗 脱 法 HbF 而 区 分 为 \.B.8、38 和 痕 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 等 。 临 床 
还 原型 血红 蛋白 溶解 ”HbS 有 重要 意义 的 主要 为 a 及 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 。aB 
度 试验 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 的 混合 杂 合子 状态 .由 于 受 影 响 
二 六 风量 下 茂 放 es 的 珠 蛋 白 链 分 别 在 “及 B 链 ,临床 表现 不 严重 。 珠 蛋白 生 
en 成 障碍 性 贫血 也 可 与 异常 血红 蛋白 林 因 产生 双重 杂 合 . 

红细胞 渗透 脆性 试验 珠 和 蛋白 生成 障碍 性 贫血 脆性 子 :@v 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 基因 与 血红 蛋白 Constant ! 
光 吸 收 曲 线 HbM.UHb Spring 基因 双重 杂 合子 .临床 表现 与 HbH 相似 ;@ 血 红 蛋 
热 不 稳定 试验 UHb 白 Lepore 是 a 与 8 基因 融合 的 产物 , 杂 合 了 Hb Lepore 与 
异 丙 醇 试 验 这 杂 合子 8 珠 蛋 自生 成 障碍 性 贫血 临床 表现 相似 ,而 上 述 两 
网 ee l a 种 疾病 的 双重 杂 合 子 , 或 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 与 
氢 离 解 曲线 沉淀 氧 亲 和 力 异 常 血红 便 白 HbE、HbS 等 异常 血红 蛋白 基因 杂 合 .由 于 均 为 8 基因 突 
纸 上 电 访 检 出 异常 Hb 类 型 变 . 临 床 表现 与 重型 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 相似 或 
琼脂 电泳 检 出 异常 Hb 类 型 稍 轻 。 
醋酸 纤维 薄膜 电泳 HbA， 定量 遗传 性 胎儿 血红 蛋白 持续 存在 (hereditary persistence 
egg et a fetal hemoglobin, HPFH) 综 合 征 患者 生 后 不 能 将 y 链 的 合 
淀粉 凝 胶 电 沪 确定 异常 Hb 类 型 成 转变 为 8 链 的 合成 .而 致 红细胞 内 高 浓度 HbF 持续 存 
淀粉 板 电泳 异常 Hb 分 离 在 ,病因 与 8 和 6 基因 的 异常 或 缺失 有 关 , 如 常见 非洲 型 
聚 两 烯 凝 胶 电泳 异常 Hb 分离 ( 亦 称 缺失 型 ) 有 B 珠 蛋白 基因 的 广泛 DNA 缺失 (6 和 8 基 
血红 蛋白 基因 诊断 确定 病变 基因 因 缺 失 ,y 基因 正常 )。 本 病 亦 可 见于 印度 和 东南 亚 。 非 缺 


失 型 HPFH 是 由 于 7 与 8 基因 在 减 数 分 像 时 发 生 不 对 称 
交换 ,产生 融合 基因 .> 基因 转录 调控 区 发 生 点 突变 .使 y 
链 合成 增多 。 此 型 除 见 于 黑 种 人 外 , 尚 见 于 希腊 人 及 英国 
人 。 缺 失 型 HPFH 纯 合 子 患者 血红 蛋白 100 闪 均 为 HbF、 
无 HbA、HbA;。 患 者 红细胞 可 呈 低 色素 性 、 大 小 不 均 , 无 
明显 临床 表现 。 缺 失 型 HPFH 杂 合 子 患者 血红 蛋白 中 约 
20%~~30% 为 HbF. HbA; 轻 度 减低 .其 余 为 HbA。 员 者 
无 临床 表现 . 非 缺 失 型 HPFH 纯 合 子 患者 血红 一 鼎 中 
20% 为 HPF. 杂 合子 患者 血红 蛋白 的 10 鉴 一 20 吕 为 HbF. 
HbA; 轻 度 减少 或 正常 . 血 象 正常 ,上 述 各 型 HPFH 纯 、 琳 
合子 均 不 需 特殊 治疗 。 

f 述 , 凡 届 珠 副 和 白 链 合成 障碍 .临床 表现 与 各 种 典 
型 珠 蛋白 生成 障 得 性 贫血 相似 的 病态 , 均 可 称 为 珠 重 白 生 
成 障碍 性 贫血 综合 征 。 

本 病 在 各 地 区 各 民族 中 发 病 悄 况 差别 其 大 。B 趟 己 白 
生成 障 但 性 贫血 较 广 泛 存在 于 人 金 世 界 各 地 和 和 多 入 民族 ,以 
地 中 海区 域 . 中 东南 王 、 东 南亚 等 地 区 多 见 。a 珠 坦白 生 
成 障 但 性 贫血 分 布 不 如 前 者 广泛 .最 多 见于 东南 业 . 东南 
亚 部 分 地 区 ,人群 中 有 40 吕 以 上 携带 上 种 或 1 种 以 上 球 盘 
自生 成 障碍 性 贫血 基因 。 如 各 型 a 或 8 珠玉 自生 成 隘 得 性 
贫血 .血红 蛋白 及 血红 蛋 广 CS 等 ,引起 备 种 复杂 的 珠 化 


的 遗传 病 。RNA 诊断 检测 基因 能 否 转 录 , 转 录 物 (mRNA) 
是 否 正 常 及 转录 效率 的 高 低 等 。 应 用 反 转 录 - 聚 合 酶 链 反 
应 (RT-PCR) ,不 仪 解决 了 RNA 的 稳定 性 问题 (通过 反 转 
录 酶 将 mRNA 转换 成 DNA), 且 十 分 灵敏 。 经 鳞 基 酸 或 基 
因 克 隆 测序 ,了 解 珠 蛋白 基因 病变 。 

6. 对 非 缺 失 型 突变 基因 可 结合 限制 酶 切 位 点 的 改变 ， 
如 与 RFLP 位 点 相连 锁 , 则 可 用 限制 酶 消化 PCR 扩 增 产 
物 , 下 接 电 沪 分析, 不 震 应 用 基因 探 针 进行 分 子 杂交 ,大 大 
简化 实验 操作 ,使 基因 诊断 可 在 半天 内 完成 。 


【预防 与 治疗 】 

在 本 病 高 发 地 区 及 患者 家 系 中 ,做 好 婚前 检查 .遗传 咨 
询 及 血红 蛋白 病 筛 查 工作 ,宣传 近亲 结婚 的 危害 性 ,劝阻 双 
方 均 为 本 病 基 因 携 带 者 婚配 ;对 高 危 家系 应 作 产 前 诊断 , 早 
期 发 现 重型 胎儿 , 劲 其 终止 妊娠 。 我 国 已 应 用 RFLP 连锁 
分 析 , 间 接 检测 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 基因 ,或 应 用 人 工 
合成 的 罗 酸 探 针 进行 杂交 ,直接 检测 突变 基因 。PCR 
提高 了 本 病 产 前 诊断 的 灵敏 性 ,并 已 应 用 十 临床 。 治 疗 详 
见 “ 二 、 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 ”中 的 "重型 B 珠 蛋白 生成 障 
硬性 贫血 ”。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


白 生成 障碍 性 贫血 综合 征 。 近 年 报道 在 中 东 、 地 中 海 .非洲 
某 些 地 区 与 美国 黑 种 人 中 ax 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 亦 不 少 
见 。 国 内 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 最 多 见于 广东 、\ 广 西 ` 四 
川 ` 贵 州 等 地 ,其 次 是 长 江 以 南 各 省 市 。 

(一 ) a 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 ”本 病原 称 a 海洋 性 
贫血 (orthalassemia) 亦 称 a 地 中 海 贫血 , 因 a 珠 蛋白 链 合成 
A 控制 a 链 合 成 的 基因 位 于 第 

号 染色 体 , 每 条 16 号 染色 体 有 2 个 < 基因 :如 2 个 基因 
a 链 合 成 完全 抑制 ,以 a" 表示 ;如 每 条 16 号 染色 体 





























上 仅 缺失 一 个 < 基因 , 则 a 链 合成 部 分 受 抑 制 ,以 a 表示 ; 
另 一 种 因 a 链 终止 密码 突变 而 产生 的 异常 -血红 蛋白 (Hb 
Constant Spring, HbCS) 党 5 了 于 海南 亚 泰国 人 中 4% 为 
HbCS 基因 携带 者 ,其 a 链 合成 能 力 亦 明显 降低 ;临床 表现 
与 a 珠 和 蛋白 生成 障碍 性 a 由 上 述 三 种 基因 相互 
和 作用 构成 各 种 类 型 的 “ 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 的 临床 类 型 
及 分 子 遗 传 基础 分 列 于 表 20-2-6。 各 类 a 珠 和 蛋白 生成 障碍 
性 贫血 以 血红 蛋白 卫 病 (HbH 病 ) 及 血红 蛋白 Bart”s 胎儿 
水 肿 综合 征 具 重要 临床 意义 。 





表 20-2-6 a 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 的 主要 临床 类 型 与 踪 传 基础 


分 子 遗 传 基础 








类 型 临床 表现 
静止 型 无 症状 ;出 生 时 Hb Bart7s 0 一 2%% ,以 后 正 。 a 杂 合子 ,2 
必 特 征 Ca-yaa) 常 ;a/B 合 成 比例 约 0.8 
标准 型 (a? 特 4 无 症状 ;出 生 时 Hb Bart?s 5% 一 10 上 ,以 后 


(oryor) 或 (- 2 
HbH 病 ( 一 /or) 


正常 ;a/B 合成 比例 约 0. 6 


a/B8 合 成 比例 约 0. 4 


Hb Bart’s 
胎儿 水 肿 综合 征 ( 一 


慢性 贫血 ;出 生 时 Hb Bart’s 5% ~25%, 以 
后 微量 ;HbH 出 生 时 少量 ,以 后 5% 一 30%; 


妊娠 晚期 死胎 ;Hb Bart’s 近 100% 


个 连锁 的 a 基因 中 缺失 1 个 ,a 
mRNA 减少 
a 纯 合 子 .或 缺失 2 个 连锁 的 a 基因 ， 
amRNA 明显 减少 
与 a (或 HbCS) 杂 合子 ,缺失 3 
amRNA 显著 减少 





个 a 基因 


ww? 纯 合子 ,缺失 4 个 a 基因 ,a mRNA 曲 如 





东方 人 有 o 基因 单 倍 型 
HbH 病 、 胎 儿 水 肿 综 合 征 较 常 见 。 
倍 型 ,很 少 有 w' 基因 单 信 弄 , 因 而 HbH 病人 少见 ,胎儿 水 肿 
综合 征 则 未 见报 道 。 

1， 胎儿 水 肿 综合 
为 w 基因 纯 合 子 . 即 第 16 对 染色 体 上 共 缺 失 4 个 e 基因， 
属 w 珠 僵 月 生成 障碍 性 贫血 中 最 严重 类 型 。 
如 :不 能 合 
Hb Bart's 对 氧 亲 和 力 商 , 结 


型 相对 常见 , 故 





成 HbA, 多 余 的 7 链 聚 合成 Hb Bart2s(y: ) 。 
吉 构 不 稳定 .红细胞 寿 负 





的 和 奎 蘑 束 期 并 发 妊娠 高 血压 ， 


红 组 胞 及 网 织 红 细胞 增多 ， 

让 80% 一 100 ,可 有 少量 
HbA; 及 HbF 均 网 如 。 他 此 
人 态 寞 常 及 渗透 性 减低 。 


HbH 及 Hb portland。HbA、 





家 庭 成 员 中 可 能 有 HbH 病 患 者 。 


. 血红 蛋白 H 病 (hemoglobin H disease) ”本 病 多 见 
我 国 以 南方 各 地 .万 


i 琴 : 亦 见于 中 东 及 地 中 海河 岸 。 
以 广东 ,广西 多 见 。 


£ 


& 链 合 成 减 


为 we 和 a 或 HbCS 基因 双重 杂 合 子 。 

少 .8 链 相 对 过 剩 ,聚合 成 HbH(8;)。HbH 对 
搞 沫 和 力 较 高 . 失 到 正常 运气 功能 ;页 且 是 一 种 不 稳定 的 血 
红 信 中 .全 有 较 多 的 ”SH 基 , 红 细胞 氧化 后 使 产 解 离 成 游 
风 的 链 . 在 红细胞 内 沉淀 ,并 附 痊 于 膜 攻 ,形成 HbHf 包 
湖 体 .全 红 细胞膜 3 红细胞 寿命 为 正 

















摘 .并 易 在 脾 内 做 坏 


2316 


黑 种 人 常 有 o- 基因 单 


征 (hydrops fetalis syndrome)j 本 病 


a 链 完全 阅 


证 短 , 发 
生 深 eh 约 半 数 怀 有 这 种 胎儿 
台 儿 多 在 妊娠 30 一 40 周 死 
启 。 临 床 表 现 有 全 身 水 肿 、 en 自 、 贫 血 、 腹 水 .上 肝 脾 明 显 肿 
大 。 血 红 人 级 自 约 30 一 100g/L, 外 周 血 狗 形 红细胞 多 见 , 幼 
血红 蛋白 电泳 分 析 : Hb Bart?s 


村 为 er 特征 ,第 有 红细胞 形 


常人 的 1/3。 本 病 临 床 表现 差异 较 大 ,起 病 年 龄 6 个 月 ~ 
50 岁 不 等 , 约 半 数 在 20 岁 以 后 起 病 。 患者 出 生 时 健康 , 贫 
血 轻 度 , Hb Barts 约 占 5 站 一 25 吧 ,并 有 少量 HbH。 生 后 
Hb Bart’”s 减少 , HbH 渐 增 多 (5 中 一 40%%)。 HbA、HbA， 
及 HbF 减少 。 部 分 趾 者 可 出 现 少 基 昌 bCS, 临 床 表现 有 轻 
至 中 度 贫血 , 约 2/3 的 患者 肝 脾 大 , 伴 发 感染 后 常 发 生产 重 
贫血 . 黄 癌 , 需 输血 ,补液 及 适当 抗 感染 治疗 。 服 用 氧化 剂 
药物 或 奸 娠 时 浴血 可 明显 加 重 。 血 红 和 蛋白 70 一 80g 人 工 左 
有 ,严重 时 低 至 30g/L 以 下 。 贫 血 显 低 色 索 . 小 细胞 性 。 
结 形 红细胞 多 见 。 煌 焦油 镶 育 后 红细胞 内 可 见 HbH 包涵 
体 。 切 脾 后 患者 红细胞 内 易 见 亚 曰 蓝 阳 性 日 bH 包 消 体 
HbH 在 pH 8.6 或 8.8 电泳 时 ,向 阳极 方向 移动 , 泳 迷 快 于 
HbA; 在 pH 6.5 电泳 时 , 仍 向 阳极 方向 移动 。 忠 者 父母 之 
方 为 w 特 :, 另 一 方 为 e 特征 。 

近年 来 研究 认为 非 缺失 型 HbH 病 (aal 六 ) 届 重型 珠 
rp mm 
合成 障 但 程度 均 较 缺失 型 HbH 病 (- /er) 严 重 。 迄今 发 现 
的 非 缺 失 型 a 珠 焉 自生 成 障 但 性 贫血 基 A 
种 ,我 国 目前 已 知 的 非 缺 失 型 < 基因 突变 
CD;s 两 种 :但 止 缺失 型 HbH 在 我 国 
HbH 病 的 50%。 

诊断 根据 临床 表现 、“ 
病 应 与 缺 铁 性 贫 eB 朱 
铁 储备 
贫血 严重 .不 震 铁 奏 
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曙 发 生 缺 铁 、 





如 合并 缺 铁 时 ,HbH 可 消失 ; 缺 铁 纠正 后 ,HbH 又 出 现 。8 
珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 多 伴 HbF 或 HbAs 增高 ,而 本 病 则 
不 低 ( 约 1%% 一 2%) ,并 可 检 出 Hb Bart's 及 
泳 带 , HbH 包涵 体 阳性 。 急 性 溶血 时 应 与 
G6PD 缺陷 鉴别 ,后 者 急性 溶血 时 伴 有 血红 蛋白 尿 ,一 般 无 
有 牌 大 ,红细胞 无 珠 绰 和 白 生 成 障碍 性 贫血 特征 表现 。 获 得 性 
HbH 偶 见 于 白血病 患者 ,应 予 鉴 别 。 预 防 和 治疗 可 参照 B 
珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 。 径 型 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 不 
需 治疗 。HbH 病因 骨 篇 内 浴血 较 轻 , 脾 切 除 效 果 较 重型 8 
珠 和 蛋白 生成 障 但 性 贫血 为 佳 。 

(二 ) 8 珠 蛋 自生 成 障碍 性 贫血 本 病原 称 B 海洋 性 
贫血 (B-thalassemia) , 亦 称 B 地 中 海 贫 血 . 是 指 B 链 合成 部 
分 受 抑 ( 呈 基因) 或 完全 抑制 (8 基因 ) 而 引起 的 一 组 血红 
蛋白 病 。 其 分 子 缺 聊 主 要 为 8 珠 蛋白 基 因 的 点 突变 ,全 球 
已 报道 200 余 种 B 珠 全 白 点 突变 ,我 国人 群发 现 30 种 ,其 
中 6 种 在 我 国 各 民族 中 分 布 频率 较 高 , 如 CD41-42 
(TCTT) ,IVS-2-654(C—T),CDI7(A—>T).-28(A—0), 
CD71-72( 浅 A) 及 HbE(B26 谷 一 赖 )。 如 BR、s 链 合 成 同时 
受 抑制 (68 及 6 基因 ) 则 称 为 部 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 。 
血红 蛋白 Lepore 的 异常 球 蛋 白 链 由 部 分 5 链 和 部 分 B 链 
连接 而 成 。 由 于 6 和 8 链 合 成 均 显著 降 低 ,临床 表现 与 组 
珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 相似 。 如 11 号 染色 体 短 辟 包括 & 
X76 和 8B 亲 因 乱 在 内 的 大 片段 基 央 缺失 ,可 致 sy38 珠 蛋白 
生成 障碍 性 贫血 , 现 仅 报道 杂 合 子 病例 ,患者 出 生 后 可 有 新 
生 儿 溶血 ,成 人 期 表现 与 杂 合 子 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 
相似 。 东 南亚 地 区 HbE 发 生 频 率 商 于 B 珠 蛋白 生成 障碍 
性 贫血 ,因此 8 珠 华 和 白 生 成 隘 碍 性 贫血 /HbE 病 比 纯 合 型 B 
珠 蛋 白 生成 障 但 性 贫血 更 多 见 。 上 述 各 种 8 珠 蛋 白 生成 障 
时 性 贫血 的 不 同 进 传 状态 .临床 表现 轻重 不 一 ,可 分 为 下 列 
三 种 类 型 。 

1, 重型 B 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 (B-thalassemia 
major) 亦 称 Cooley 贫血 , 患 儿 出 生 时 正常 , 生 后 半年 起 逐 
浙 苍 白 ; 重 度 贫血 , 黄 盖 , 肝 脾 大 。 生 长 发 育 迟 组 ,矮小 、 册 
张力 松弛 、 常 有 发 热 用 消化 不 良 。 内 长 期 肯 获 增生 . 芝 质 玻 
松 , 簿 盘 生 长 畸形 ,开本 引起 病 革 增 原 . 额 部 隆 
起 , 卓 庚 加 陷 , 二 腿 距 增 宽 , 呈 特 殊 面 容 。X 线 检 查 见 颅骨 
板 隘 增 宽 ,皮质 变 [ 立 状 ;由 于 
艇 外 造血 灶 , 可 压 扎 洽 禾 ,产生 相应 神经 症状 。 

血红 集 自 常 低 于 60g 谍 量 低 色素 小 细胞 性 贫血 . 靶 形 
红细胞 滞 10%% 一 35 多 ,网 织 红 细 NH 胞 占 2 交 一 15%。 切 息 后 
周围 血 涂 片 中 可 多 幼 红 细胞 及 泪 滴 形 红细胞 。 肯 藤 和 血液 
:殷红 细胞 红细胞 内 可 见 a 珠 蛋白 
- 系 极度 增生 .细胞 外 铁 与 细胞 内 铁 
多 。 侧 红 鼻 向 分 析 示 HBF 30 色 一 90 弘 ,此 至 可 商 达 
100%。FbA 多 低 于 名 加 ,或 仅 为 90. 红细胞 渗透 脆性 明显 
减低 : 

如 无 适当 输血 演 疗 : 患 江 往往 于 楼 幼儿 期 死亡。 态 玲 




















































第 二 章 贫 血 


一 般 为 6- 、8? 基 因 纯 合子 。 由 于 B 珠 蛋 白 基 因 
BmRNA 缺乏 或 转录 及 翻译 缺陷 .导致 B 肽 链 减 少 或 疮 如 。 
正常 人 a/8 链 合成 比例 为 1 : 1, 本 病 患者 为 5 一 (15 : 1),a 
链 相对 增多 。 未 结合 的 “ 链 自 聚 成 不 稳定 的 链 妈 合体 
《qm os ou) ,在 幼 红 和 红细胞 内 沉淀 而 形成 包涵 体 .引起 膜 
的 损害 ,影响 幼 红细胞 成 熟 : 导 致 大 量 红细胞 无 效 生 成 并 在 
脾 内 破坏 .Cr 标记 红细胞 半衰期 最 短 者 仅 9 天 。 8 链 合 
成 抑制 引起 y 链 代 偿 合成 ,使 HbF 增高 。HPF 的 氧 汪 和 
力 高 ,使 组 织 缺 气 加 重 。 肯 血红 系 增生 超过 正常 的 20 一 :20 
倍 .引起 骨 艇 腔 扩张 . 骨 融 畸形 。 大 其 幼 红细胞 的 转换 . 引 
起 代谢 亢进 ,高 尿酸 血 症 和 叶酸 缺乏 。 由 于 红细胞 对 铁 利 
用 不 佳 ,溶血 及 反复 输血 又 增加 铁 负 和 荷 。 体 内 含 铁 血 黄 素 
沉积 引起 心 、 肝 、 肾 等 重要 脏 器 功能 损害 。 
诊断 根据 典型 病史 .临床 表现 尤 以 特殊 面容 、 骨 售 : 
于 诺 且 六 小 细胞 性 溶血 性 贫血 及 HbF 增多 等 。 
父母 应 为 轻型 8 珠 和 蛋白 生成 障碍 性 贫血 患者 。 川 
素 法 测定 红细胞 a、8 链 合成 比例 .有 助 诊断 ;并 有 
"与 8 基因 型 的 鉴别 、Hb Lepore 纯 合 子 临 床 亦 表现 为 
重型 球 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 ,血红 集 白 电泳 HbF 约 
75%,Hb Lepore 约 25 站 .HbA 及 HbA;: 头 如 ;上 其 父母 表 
现 为 轻型 珠 全 和 白 生 成 障 但 性 贫血 , HbF 升 高 . Hb Lepore 
5%~15%。 
治疗 :@ 一 般 治疗 :防治 感染 ,禁用 氧化 剂 药物 ,补充 叶 - 
酸 , 贫 血 加 重 时 应 予 输血 ,多 数 重型 患者 寄 出 生 后 早期 定期 
输血 治疗 。 输 血 指 征 为 血红 蛋白 经 常 低 于 70g L. 生 长 发 
育 落 后 ,骨骼 , 面 型 改变 或 病理 骨折 等 。 一 般 均 主张 高 其 给 
血 , 维 持 血红 蛋白 100g 工 左右 。 高 莽 输 血 仅 y 
时 较 “ 低 量 输血 ?增加 30 匠 血 量 , 因 * 低 量 输 血 " 患 者 人 
明显 ,输入 红细胞 破坏 增多 ， na cise 
高 . 故 体内 铁 储 积 重 并 不 低 于 商量 2 加 遥 切 除 对 输 
血 带 求 量 不 断 增 高 ,有 明显 遥 功 能 元 i 坑 
应 耶 脾 切除 。 为 预防 脾 切 除 后 暴发 
ee 前 2 周 接种 肺炎 链球 落 疫 枫 : 术 后 3 一 5 
el 次 ,入 2 Re 上 述 多 糖 疫 苗 反 1! i 名 名 2 岁 前 
。 对 小 于 5 岁 儿 襄 
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反复 输血 .血清 铁 亿 白 (SF) 宇 1000pg 工 中 上 Ny 
含 剂 涌 疗 .如 去 铁腕 (deferoxamine. DFO). 儿 
40mg kg: 成 人 每 次 50mg kg, 每 周 5 一 6 次 晚间 进行 8 一 12 
小 时 皮下 滴 注 或 深 于 2 一 4ml 注射 用 水 内 肝 注 -四 I 时 服用 
维生素 (和 ,每 日 2~3mgkg, 促 进 铁 排出 :对 严重 铁 过 载 是 
者 (SF 全 2500kg 5 和 严重 心律 不 章 , 心 功能 不 全 和合 且 
DFO 50mg kg, 持续 静脉 滴 注 。 大 铁 
DEFP .等 月 30 一 loomg: 分 3 次 下 服 . 俱 展 芭 席 主 归 为 中 性 
粒 绚 胞 减少 .发 生 Te DEO, 5 DEP Ea EE 


80~1lomg kg。d .TI 大 用 .DECO Io~ 0mg (ge | 而 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


间 用 ,每 周至 少 3 次 。 地 拉 购 司 (deferasirox. DFS) .每 日 
20 一 30mg/kg,1 次 口服 , 耐 受 性 好 . 毒 副 作用 少 。@ 对 患 
者 心 . 肝 、 肾 及 各 种 内 分 弯 障 和 但 ,如 心包 炎 、 心 律 不 齐 、 心 力 
衰竭. 肝 肾 功能 异常 ,性 腺 .甲状 腺 功能 减退 . 糖 代谢 异常 ， 
上 骨 质 玻 松 ,胆石 症 , 慢 性 下 肢 溃 疡 感染 等 均 应 对 症 处 理 。 
名 造血 干细胞 移植 :近年 报道 对 重型 患者 早期 (一 16 岁 , 无 
体内 铁 几 存 过 多 并 发 症 ) 进 行 异 基因 骨 履 移植 。80% 以 上 
患者 获 无 病 生存 ,国内 已 有 同胞 脐 血 移植 治疗 成 功 报道 。 
@ 药 物 调控 珠 和 蛋白 基因 ,诱导 HbF 合成 增加 (如 羟基 腺 、. 葵 
丁 酸 钠 ) 已 临床 试用 于 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 及 镰 状 细胞 
贫血 ,并 已 应 用 于 临床 ,如 羟基 脲 每 日 25 一 50kg/kg, 每 疗 
程 5 一 7 天。 

2. 中 间 型 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 (B-thalassemia in- 
本 组 患者 临床 表现 贫血 程度 略 轻 于 重型 珠 蛋 
白 生成 障碍 性 贫血 ,一般 不 需 经 常 输血 ,血红 蛋白 可 维持 在 
60~70g/L 以 上 。 患 者 贫血 . 黄 冶 程度 不 一 , 脾 轻 至 中 度 肿 
大 ,少数 病例 有 和 轻 度 骨 骼 改变 ,性 发 育 迟 ,但 性 功能 仍 能 成 
热 。 患 者 常 可 生存 至 成 年 , 丰 至 老年 。 本 组 患者 包含 多 种 
不 同 踪 传 基 础 的 血红 和 蛋白 病 . 如 症状 较 轻 的 纯 合 子 B 珠 蛋 
白 生成 障碍 性 贫血 ,贫血 与 脾 大 明显 的 杂 合 子 B 珠 蛋白 生 
成 障碍 性 贫血 ,和 部 珠 蛋白 生成 障 得 性 贫血 ,B 和 a 珠 
蛋白 生成 障碍 性 贫血 的 双重 杂 合 子 . 或 B 珠 蛋白 生成 障碍 
性 贫血 与 HbE、S、C、Lepore 等 异常 血红 蛋白 的 双重 杂 
从 

根据 临床 表现 .详细 家 系 调查 及 实验 室 检 查 可 与 其 他 
血红 和 蛋白 病 鉴 别 。68 玫 白 生 成 障碍 性 贫血 纯 合子 的 临 
床 表现 为 中 间 型 珠 蛋 白 生成 隘 但 性 贫血 ,电泳 检查 HbA、 
HbA; 闪 如 ,有 HbF100%, 父 伍 均 为 经 型 珠 伺 白 生成 隘 碍 性 
贫血 (HbF 5 中 一 20 兴 ,HbAs 正常 ); HbE 复合 珠 和 蛋白 生成 
扯 碍 性 贫血 患者 , 血红 蛋白 成 分 分 析 星 HbE 十 HbF 或 
HbE- HbF 二 HbAs 4 于 点 。 治 疗 与 防治 同 重 
型 中 者 。 

3. 轻型 8 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 父母 中 至 少 有 一 人 
患 同 样 痪 病 。 临 床 可 无 症状 或 仅 轻 度 贫血 , 偶 有 轻 度 脾 大 。 
血 片 中 可 见 少 一 鞠 形 红细胞 。 红 细胞 较 小 ,血红 弄 白 含 由 
较 低 。 红 细胞 渗透 脆性 减低 ,本 病 特征 性 表现 为 HbAs 升 
商 : 约 9 入 以 上 患者 HbAs 4% 一 8%( 正 常 HbAs 2% 和 ~ 
3%)。 由 于 临床 无 明显 症状 ,多 在 普查 时 发 现 。 本 病 需 与 
bH68 珠 覃 自生 成 障 但 性 贫血 及 Hb Lepore 杂 合子 等 鉴 
别 。 并 各 与 催 铁 性 贫血 鉴别 ,后 者 HbA， 正常 ,上 骨 侨 可 染 

铁血 湾 铁 及 血清 铁 蛋 自 均 减 低 , 铁 剂 治疗 有 效 。 轻型 忠 才 

者 不 震 涌 疗 , 但 应 戎 防 感染 。 如 合并 感染 或 妊娠 , 贫 

血 古 重 , 应 加 最 叶酸 。 少 数 有 上牌 功 能 亢进 少 . 亦 可 考虑 腺 
切 陈 
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三 、 不 稳定 血红 蛋白 病 


不 稳定 血红 蛋白 病 (unstable hemoglobinopathy,; UHb) 
是 由 于 或 B 珠 蛋白 肽 链 与 血红 素 的 紧密 结合 的 氨基 酸 发 
生 替 代 或 缺失 ,损害 肽 链 的 立体 结构 或 减弱 与 血红 素 的 结 
合力 ,形成 分 子 结构 不 稳定 的 异常 血红 蛋白 。 这 类 UHb 
易 受 氧化 而 丢失 血红 素 ,在 红细胞 内 罕 集 沉淀 形成 变性 珠 
蛋白 小 体 (Heinz 小 体 ), 使 红细胞 膜 变 蛙 硬 , 易 被 脾 破 坏 ， 
导致 溶血 性 贫血 。 以 往 曾 称 为 先天 性 变性 珠 蛋 白 小 体 贫 
血 。 本 病 届 常 染色 体 显 性 遗传 ,但 不 少 患 者 无 家 族 史 。 迄 
今 已 发 现 200 种 以 上 不 稳定 血红 蛋白 ,种 类 虽 多 但 总 发 病 
率 较 低 。 绝 大 多 数 是 由 B 链 变异 引起 。 

各 种 不 稳定 血红 蛋白 的 临床 表现 轻重 不 一 , 按 其 贫血 
程度 可 分 为 四 组 :@ 重 度 溶血 性 贫血 : 常 为 B 链 氨基 酸 蔡 代 
或 缺失 引起 ,1 岁 以 内 起 病 , 表 现 为 慢性 溶血 性 贫血 ， 血红 
绰 白 40 一 80g/L, 网 织 红 细胞 20 站 一 75 咒 , 切 脾 不 能 改善 贫 
血 ;@ 中 度 溶 血性 贫血 :儿童 或 青春 期 起 病 , 脾 大 ,发 作 性 黄 
痊 , 血 红 和 蛋白 60 一 100g/L, 切 脾 可 使 贫血 减轻 或 消失 ;@ 经 
度 贫血 或 无 贫血 :网 织 红细胞 轻 度 增高 ,感染 及 服用 氧化 剂 
药物 均 可 引起 溶血 急性 改作, 甚至 发 / :溶血 危 象 . 较 常 见 的 
不 稳定 血红 蛋白 病 如 Hb Ziirich、Hb Kohn 属 此 组 ;无 贫 
血 及 任何 临床 表现 ,但 实 室 检 查 可 有 不 稳定 血红 蛋白 检 
出 。 多 数 患 者 在 溶血 发 作 时 尿 液 呈 深 褐色 或 黑色 ,为 血红 
崇 与 珠 旨 白 肽 链 解 离 后 产生 的 二 吡咯 色素 尿 。 同 时 伴 有 高 
铁血 红 蛋 白 血 症 的 患者 可 出 现 发 给 。 脾 切除 或 急性 溶血 期 
患者 红细胞 内 可 见 变 性 珠 蛋白 小 体 ,用 甲 紫 或 煌 焦 
色 后 即 可 显示 , 旦 单个 球形 蓝 染 色 。G6PD 缺乏 患者 本 试 
验 也 可 阳性 。 未 切除 腺 及 非 急 性 洲 血 期 患者 ,变性 珠 艇 白 
小 体 生成 试验 高 于 正常 (新 鲜血 加 入 乙酰 荣 脐 37C 温 育 
2 人 ~ 小 时 后 ,可 诱发 红细胞 内 生成 变性 珠 蛋 白 小 休 )。 扫 
变性 试验 (新 鲜 溶血 液 ,加 热 50C 2 小 时 后 ,如 沉淀 血红 模 
白 二 5%, 提 示 UHb 存在 ) 及 异 丙 醇 i i 全 1 入 
异 两 醇 37C 10~15 分 钟 ,UHb 可 产生 绒毛 状 沉淀) 是 诊 

























广 对 不 稳定 血红 蛋白 检 出 率 不 高 , 仅 Hb Kehn、 Hb 
Sydney、Hb Zirich 等 少数 不 稳定 血红 蛋白 可 与 bA 分 开 
而 被 检 出 。UHb 氧 离 解 曲 线 异 常 伴 有 发 绀 证 状 者 ,淤血 波 
经 37(C 温 育 后 高 铁血 红 蛋 白 可 达 20 当 一 30 外 。 本 病 应 
G6PD 缺 聊 及 其 他 血红 蛋白 病 鉴别 。 对 本 病 患者 应 
止 感染 和 避免 服用 磺胺 类 及 其 他 氧化 型 药物 。 急 
应 积极 对 症 治疗 。 姓 娠 期 贫血 可 加 重 。 脾 切除 可 使 
寿命 延长 ,浴血 减轻 ,对 中 度 贫血 电 者 效果 较 好 ,但 对 重型 
患者 可 能 无 效 。 





加 





Fe 












红 纪 





四 、 高 铁血 红 蛋 和 白 自 症 及 
本 血红 蛋白 血 症 


正常 人 血红 蛋白 含 二 价 铁 (Fes- ) .与 氧 结合 为 氧化 血 
红 和 蛋白 ,如 血红 蛋白 中 Fe 被 氧化 为 三 价 铁 (Fe ) 时 , 称 
为 高 铁血 红 和 蛋白 (Met Hb) .Met Hb 氧 亲 利 力 高 ,使 氧 不 能 
释放 到 组 织 , 体 内 Met Hb 二 10%% 时 . 称 高 铁血 红 蛋 白 血 症 
(methemoglobinemia) 。 

(一 ) 获 得 性 高 铁血 红 蛋 白 血 症 (acquired methemoglo- 
binemia) 由 于 药物 或 化 学 物质 (如 硝酸 盐 和 含 硝酸 盐 化 
合 物 .苯胺 、 磺 胶 等 ) 引 起 血红 索 铁 氧化 :临床 症状 严重 度 取 
决 于 Met Hb 含量 ,发病 速度 及 患者 心 . 肺 和 造血 系统 对 缺 
氧 的 代 偿 能 力 。Met Hb>15 吧 时 , 常 有 脑 缺 血 症 状 ; 达 
40%% 时 可 产生 心怀 、 乏 力 .呼吸 困难 等 缺 气 表现 ;之 60%% 时 
es 出 汗 , 慰 迷 甚至 死亡 。 :型 多 表现 发 绀 , 缺 

全 身 症状 。 不 能 用 心 . 肺 疾病 解释 的 发 绀 , 且 吸 氢 无 效 
客 | 册 过 六 让 患者 血液 加 入 几 滴 10% 氰 化 甸 后 ,产生 
侠 红 色 售 化 高 铁血 红 集 白 .可 与 硫化 血红 蛋白 及 其 他 Met 
Hb 鉴别。 分 光 光 度 计 检测 ， 人 - 深 色 特殊 吸光 
带 , 加 数 滴 5%% 角 化 钟 后 即 消失 。 轻 症 忠 者 (Met Hb 
20%~30%) 不 需 特 殊 处 理 , 停 服 有 关 药 物 或 脱离 化 学 物质 
接触 24 一 72 小 时 后 ,Met Hb 自行 降 至 正常 ,如 Met Hb> 
40%%, 应 给 亚 甲 蓝 1 一 2mg/kg, 加 入 25%% 葡 萄 糖 液 20 一 
30ml 缓慢 静 注 ,如 青紫 未 退 可 重复 治疗 .维持 治疗 可 口服 
亚 甲 蓝 (60mg,3 一 4 次 /日 ) 或 维生素 C(300 一 600mgy/d) 。 

(二 ) 先 天 性 高 铁血 红 蛋 白 血 症 (congenital methemo- 
globinemia) ”遗传 性 细胞 色素 b; 还 原 酶 (b;R) 缺 乏 ( 醇 活 
力 志 20 和 ) 使 Met Hb 还 原 能 力 减低 ,AR 遗传 . 纯 合 子 酶 活 
力 极 低 , 血 Met Hb 可 达 50 吕 一 60 闻 ,患者 生 后 即 有 发 绀 ， 
但 寿命 正常 。 本 病 分 单纯 红细胞 型 及 全 身 型 ( 占 10 吕 一 
15%) ,前 者 血 中 Met Hb 8% 一 40 距 ,静脉 血 旺 巧克力 色 。 
后 者 除 高 铁血 红 蛋 白 血 症 外 , 尚 伴 智 力 低下 及 中 枢 神经 证 
状 , 多 数 天 折 。 治 疗 : 维 生 素 C 300 一 600mgy/d, 分 次 口服 ， 
亚 围 蓝 静 注 可 和 暂时 纠正 高 铁血 红 便 和 白 血 症 , 但 不 宜 长 期 
应 用 。 

(三 ) 血 红 蛋 白 M 病 (hemoglobin M disease) 珠 蛋 上 上 
et i 来 分 近 的 颁 基 酸 被 琵 氮 酸 替 代 . 使 铁 稳 定 

: 价 状 态 , 已 知 多 种 HbM 如 HbM Boston、lwate、 

es 等 均 可 引起 高 铁血 红 仆 白 血 症 , HbM 在 450 一 
750nm 处 有 特殊 吸收 光谱 ,本 病 患 者 用 王 甲 蓝 及 维生素 C 
治 闻 无 效 。 

红细胞 内 存在 抗 氧 化 系统 :DNADH- 细 胞 色素 bs 还 
i 酶 ,通过 NADH 将 电子 传递 给 细胞 色素 b; (氧化 型 ) 一 
细胞 色素 b; (还原 型) ,使 Met Hb 还原 为 Hb. 此 途径 占 红 
细胞 还 原 能 力 的 69%，@NADPH 还 原 酶 :利用 NADPII 
使 Met Hb 还 原 为 Hb 以 亚 甲 蓝 作 为 电子 传递 物 .点 还 原 





























第 二 章 贫 血 


能 力 的 5%。@ 非 酶 还 原 物 :如 维生素 C 等 . 占 16%。 

{四 ) 硫 血红 蛋白 血 症 (sulfhemoglobinemia) ”正常 人 血 
红 蛋 白 中 硫 血 红 蛋 白 约 占 0~2%. 高 于 正常 为 硫 血 红 蛋 白 
血 症 , 常 伴 发 于 高 铁血 红 蛋 白 血 症 .接触 硝 基 甲 茶 、 乙 醚 茶 
胶 、 农 用 杀 虫 剂 代 森 锌 等 . 均 可 引起 本 病 : 硫 血红 蛋白 形成 
后 不 能 逆转 . 含 硫 血红 蛋白 红细胞 寿命 及 渗透 性 均 正 党 . 临 
床 表现 主要 为 缺 氧 发 绀 ,与 高 铁血 红 蛋 白 血 症 不 易 区 分 . 亚 
甲 蓝 及 维生素 C 治疗 无 效 。 








五 、 血 红 蛋 和 白 S 病 


血红 蛋白 S 病 (hemoglobin S disease) 亦 称 贸 状 细胞 病 _ 


(sickle cell disease) 。 血 红 和 蛋白 SCHbS) 是 Sar 第 6 Pnyn 


位 谷 氨 酸 被 顷 氨 酸 蔡 代 所 致 的 异常 血红 蛋 记 (a:” 


由 于 分 子 表面 电荷 改变 .在 氧 张力 和 pH 减低 时 , 
脱氧 HbS 发 生 分 子 间 的 相互 作用 .在 红细胞 内 辊 合成 液 
晶 , 其 溶解 度 比 氧 合 HbS 低 5 倍 。 脱氧 HbS 分 子 连接 呈 
细 丝 状 多 滥 体 . 细 丝 缠 成 中 空 螺旋 形 细 长 条 :使 红细胞 由 正 
常 双 趾 盘 状 变形 如 久 刀 状 ( 贸 变 )。 贸 如 日 胞 膜 公 硬 .无 
法 通过 微 循环 ,而 引起 局 部 缺 氧 。 血 医 稠 度 增 加 .小 血管 淤 
灌 栓 寒 。 当 血红 蛋白 与 氧 结合 时 .分 子 间 的 相互 作用 消失 ， 
ee 带 。 如 红细胞 膜 明 显 受 损 , 红 
细胞 失 钾 失 水 ,可 导致 镰 状 细胞 不 可 回首 ,引起 微血管 阻塞 
范围 扩大 成 为 大 面积 梗死 , 酸 中 毒 或 红细胞 内 2.3- 二 磷酸 
甘油 酸 增高 ,红细胞 氧 亲和力 降低 .增加 脱氧 血红 素 形 成 ， 
进一步 加 重 红细胞 灸 变 。 上 述 引 起 红细胞 镰 变 的 多 聚 体 的 
形成 和 稳定 均 需 8 珠 蛋白 链 的 参与 。HbA 含 B 链 易 参 与 
HbS 多 聚 体 的 形成 。HbF 不 含 B 链 ,可 抑制 HbS 的 多 聚 
体 化 , 故 不 含 HbF 的 红细胞 易 红 宰 。 肾 角质 的 高 滩 环 境 中 
能 引起 局 部 红细胞 镰 变 及 肾 乳 头 梗死 形成 。 本 病 主要 见于 
非洲 与 美洲 黑 种 人 ,前 者 HbS 杂 合 子 约 占 20% ,美洲 黑 种 
人 移民 中 约 占 8 站 一 10%%。 我 国 已 有 报道 ,患者 亲 代 系 非 
洲 黑 种 人 。 
血红 慢 白 S 病 可 分 下 列 三 种 主要 类 型 。 
(一 ) Hbs 纯 合子 ( 镰 状 细胞 病 ) ”患者 红细胞 内 HbS 
家 度 高 .对 氧 迷 利 力 显著 减 i 气 解 离 曲 线 右 移 .加速 气 的 
释放 ,使 患者 能 耐 受 严重 ， 同 时 和 也 因 气 某 和 万 低 而 促 
进 脱 氧 血红 贷 自 生成 。 患 施 内 气 浓 庶 妈 便 在 生理 性 
变化 范围 内 .也 可 发 ,下 他 杰 省 生 后 3 一 1 个 月 , 当 HHBF 
被 HbS ori 即 开 始 出 现 症状 和 体征 :如 人 奏 咎 、 黄 六 、 叶 
旺 宗 洲 循 环 而 这 生 的 总 状 
表现 为 腹 狂 、 气 名 、 旺 区 
痛 、 tl ee 和 烈 腹 痢 ' EE 息 腹 六 。 此 外 疝 和 有 
手 是 .关节 骨 融 肿 首 及 下 政 淡 疡 ， 首 驱 上 短小 .四 层 
延 述 入 叶酸 缺 .三 性 黄 血 
5 和 (特别 是 汕 小 病 | 起 出 
宙 贫 备 突 然 加 重 ; 证 发 感 浴 而 致 虹 年 姨 7 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


血红 蛋白 在 50 一 100g/L 之 间 。 重 亚硫酸钠 镶 变 试验 可 见 
大 生 镰 状 红细胞 生成 。 红 细胞 平均 寿命 约 10 一 15 天 . 红 细 
胞 内 HbF 含量 较 低 者 寿命 较 短 , 易 成 为 不 可 逆 镰 状 红 细 
胞 。 血 红 和 蛋白 溶解 度 试验 降低 。 血 红 和 蛋白 碱 性 条 件 下 电 
泳 .Hbs 位 于 HbA 与 HbAz 间 ; 酸 性 电泳 时 , HbS 位 于 
HbA 的 阴极 端 。 纯 合子 HbS 在 80% 以上. HbF 2%% 一 
20 兴 .HbsAs 正常 .HbA 半 如 。 
(二 ) Hbs 杂 合 子 ( 镰 状 细胞 特征 ) 患者 为 HbS 与 
HbA 基因 杂 合子 ,从 双亲 分 别 继承 了 一 个 正常 8 基因 及 一 
个 异常 8B 基因 (BY 名 )。 患 者 一 般 无 临床 症状 , 血 象 可 正 
常 ,但 在 缺 氢 状 态 时 (如 全 身 麻醉 高 空 作业 、 严 重 肺 部 疾病 
等 ) ,红细胞 可 发 生 贸 变 ,出 现 脾 、 肾 梗死 症状 ,表现 为 左上 
出 腹 疼 痛 . 无 痛 性 血尿 和 等。 血红蛋白 电泳 :HbA 约 60% ,Hbs 
| 约 35 兴 .Hbss 正常 。 患 者 常 同时 伴 有 叶酸 缺乏 。 伴 缺 铁 
:时 HbS 比例 减少 。 患 者 寿命 一 般 不 受 影响 。 

(三 ) Hbs 与 B 珠 蛋白 生成 障碍 性 贫血 杂 合 子 HbS 
与 8 或 ?3 基因 双打 合子 ,如 患者 为 8 所 与 8 基因 杂 合 
子 . 则 临床 表现 类 似 HbS 纯 合 子 。 由 于 无 正常 B 链 生成 ， 
血红 蛋白 电泳 :无 HbA、HbS 浓度 较 高 , HbA: 轻 度 增多 ， 
5% 一 10%。 常 在 幼年 起 病 , 伴 严重 溶血 性 贫血 ,血管 
时 年 死亡 。 
疾病 尚 无 特殊 治疗 ,可 补充 叶酸 ,积极 预防 感染 和 
寞 生发 作 时 应 供 氢 及 补液 。 发 生 梗死 危 象 时 , 除 上 
研 ) 及 抗 凝 齐 ( 如 双 
外 科 手 术 时 应 予 输 





































2 由 传 咨询 ,劝阻 杂 合 
子 婚配 。 对 商 危 家 系 素 妇 ,应 作 好 产 前 诊断 ,提倡 优生 优育 。 


广 、 血 红 蛋 白 C 病 


从 红 纤 站 CCHPC,osA 记 众人 半 ) 多 见于 非洲 黑 种 人 。 西 
浴 可 达 14 反 一 2 办。 美国 黑 种 人 中 HbC 杂 
一 3 区, 我 国 尚 无 报道 。Hbc 的 氧 亲 和 力 较 
低 , 气 合 HbC 或 含 HbC 红细胞 在 高 渗 介 质 中 时 .Hbc 易 
形成 细胞 内 结 铝 。 赦 含 HbC 的 红细胞 较 正 常 红细胞 俘 硬 ， 
荔 在 循环 奋 液 中 丢失 部 分 细胞 膜 击 形 成 小 球形 细胞 。 本 病 
可 分 为 以 下 三 型 。 
血红 蛋白 C 病 (hemogiopin C disease) 即 HbC 

各 由 办 (8 ) .临床 
大 、 胆 石 症 , 血 片 中 见 基 形 及 
多 . 偶 可 见 红细胞 内 有 长 形 结晶 。 如 以 洗 
和 室温 数 小 时 后 检 

细胞 内 结晶 增多 。 符 红 恤 各 电泳 :HBC 可 高 
以 和 HPA 上 如 ,HPDF 增多 。 林 
芭 胜 入 族 不明 旺 - 患者 和 寿命- 般 不 受 影 


秆 完 让 i 缀 -对症 治疗 ， 
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(二 ) HbC 特征 ” 即 HbC 与 HbA 杂 合 子 。 患 者 无 临 
床 表 现 , 血 象 正常 可见 著 形 红细胞 。 血 红 和 蛋白 电泳 : HbC 
约 40%,HbA: ,HbF 正常 , 余 为 HbA。 本 病 不 需 治疗 。 

(三 ) 镰 状 红细胞 血红 蛋白 C 病 即 HbC 与 HbS 杂 
合子 。 串 者 症状 介 于 纯 合子 HbS 与 杂 合子 HbS 患者 之 
间 , 常 于 儿童 青春 期 出 现 轻 中 度 溶血 性 贫血 , 脾 大 ,可 发 生 
视网膜 病变 .血尿 。 妊 娠 期 易 有 并 发 证。 治疗 原则 参照 上 
文 “ 五 .血红 蛋白 S 病 ”。 


七 、 血 红 蛋 和 白 了 D 病 





血红 蛋白 卫 病 (hemoglobin D disease, HbD) 不 是 一 种 
单一 的 异常 血红 蛋白 ,其 特点 是 在 碱 性 pH 电泳 时 位 置 与 
HbS 相同 ,而 在 pH 6. 2 琼脂 电泳 时 与 HbS 分 离 。 无 溶解 
度 异 常 , 镰 变 试验 阴性 。 现 已 发 现 有 几 种 B 或 “ 链 氨基 酸 
顺序 不 同 的 HbD, 最 多 见 的 是 HbD Punjab( 或 HbD-Lo- 
sAngeles,az Bl a 跑 )。 纯 合子 HbD-Punjab 无 症状 ,或 
仅 轻 度 贫血 .无 遥 大 , 血 片 中 有 较 多 邯 形 红细胞 。 杂 合子 多 
无 症状 。 主 要 见于 印度 .巴基斯坦 和 供 朗 。 我 国 内 蒙 、 新 
台 ,. 青 海 .河北 及 河南 等 省 区 有 少数 病例 敬 发 。 经 肽 链 分 子 
,证 明 为 B 链 异常 者 , 称 为 HbD8 包头, HbDB 鸟 兰 花 ia 
链 异 常 者 称 为 HbDa 内 蒙古 , 均 为 HbD 杂 合 子 .无 贫血 及 
其 他 症状 。 纯 合子 极 罕见 ,其 HbD 可 达 95% 左 右 , 杂 合 子 
HbD 约 35%~50%。 在 pH 6.25 琼脂 电泳 中 ， HbD 与 
HbA 泳 速 相同 ,可 与 HbS 相 区 别 。 
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入、 血红 蛋白 己 病 






) 其 所 基 酸 桩 代位 置 虽 在 
aa 接触 面 上 ,但 因 谷 拨 酸 和 赖 铸 酸 理化 性 质 相似 ,对 血 
红 蛋 白 分 子 的 稳定 性 和 功能 影响 不 大 。 血 红 恒 咎 下 病 (he- 
moglobin E disease) 局 常 染色 体 不 完全 显 性 遗传， 多 见于 东 
南亚 ;也 为 我 国 各 族人 民 中 较 常 见 的 异常 血红 疏 和 : 刘 布 南 
北 16 个 省 区 ,以 广西 壮族 自治 区 及 广东 ` 芭 南 省 多 见 ， 
HbE 纯 合子 伴 有 轻 度 溶血 性 贫血 


血红 鼻 白 ECHbE a* 














中 小 细 胞 、 低 色素 性。 












靶 形 红细胞 可 达 25%~75%。 感 染 时 贫血 加 重 。 态 玫 发 
:在 三 





,无 脾 大 。 血 红 焉 白 电泳 :HPE 高 达 90% 以 
性 PH 电泳 时 , HbE 与 HbA; 泳 速 相同 ,但 HDE 浓度 高 ， 
HbA:* 纯 使 在 病理 情况 下 . 亦 拖 = 10 汶 普 .以 此 可 资 鉴 
别 ;HPE 正常 或 略 增高 ;HbA 则 阔 如 。HbE 特征 是 HbA 
与 HbE 基 央 杂 合子 ,患者 无 贫血 也 无 临床 症状 , 血 片 由 把 
形 红细胞 之 5%, HbE 约 30 关 一 40 关 ,其 余 为 HbA。 感 省 
HbE 对 氧化 剂 不 稳定 :新 
也 轻 度 阳 人 性， 部 分 患者 变 






























父母 中 至 少 一 人 为 HbE 特征 。 





HbE 与 B 珠 生成 障 名 性 
: 状 与 重型 或 中 间 型 B 珠 佛门 生 碱 
红 第 入 电泳 .HbE 约 60% 一 80% ,HbF 
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第 二 章 贫 血 
参见 重型 珠 蛋 白 生 成 障碍 性 贫血 。 切 脾 后 症状 可 有 好 转 . 同 分 为 IgG IgM、IgA 三 类 .主要 是 IfgG. 极 少数 为 IEM: 单 
但 数 年 后 贫血 又 渐 加 重 。HbE 与 a 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫 纯 IgA 很 军 见 ; IgG 温 抗 体 又 可 分 为 lgG, 、lgGs、IgG; 和 


血 林 因 的 双重 杂 合子 ,由 于 迁 传 缺陷 分 布 于 a.8 两 个 基因 ， ”IgG; 亚 型 。IgG 温 性 不 完全 抗体 主要 是 IgG: 和 IgG;， 
一 般 均 无 症状 。HbE-a- 基因 型 患者 的 HbE 约 15%~ ”1gG; 与 IgG, 少见 。 | 









22%。HbE-a* 基 因 型 患者 的 HbE 浓度 为 23 池 一 32%。 这 (二 ) 冷 抗体 型 AIHA 与 红细胞 的 最 适 反 应 温度 为 
些 患 者 因 平 时 无 临床 表现 多 在 普查 时 被 发 现 0 一 5C 的 自身 抗体 称 为 冷 抗体 。 主 要 为 完全 抗体 IgM. 丛 
易 凝 集 红 细胞 ,可 结合 补体 , 称 为 冷凝 集 烷 ,多 见于 冷凝 集 

eS 素 病 (cold agglutinin disease, CAD) ,也 称 为 冷凝 集 素 综 合 





,一 种 新 的 B 地中海 贫血 基因 突变 类 。 ” 征 (cold agglutinins syndrome,CAS) ,为 血管 内 溶血 。 另 有 
因 诊 断 . 中 华 血 液 学 杂志 , 2011, 32: 一 种 特殊 冷 抗体 . 称 为 冷 热 溶血 素 (Donath-Landsteiner 抗 
体 ,D- 世 抗体 ) ,为 7SIgG 抗体 ,见于 阵 发 性 冷 性 血红 蛋白 尿 





1, 部 颖 , 徐 志 勇 , 金 民 
型 的 分 子 诊 i 
245-248, 

















2. 刘 克 忠 , 王 立 荣 , 黄 莉 兰 , 等 ,a 地 中 海 贫血 的 基因 诊断 及 产 
前 诊断 研究 . 中 华 血液 学 杂志 ,2005.26,103-105. (paroxysmal cold hemoglobinuria, PCH) 。 

3, Rodgers PG. Hemoglobinopathies: the thalassemias//Gold- 此 外 , 尚 有 温 冷 抗体 混合 型 。 和 
man L, Ausiello D, Cecil Textbook of Medicine. 23th ed. Philadel- 根据 病因 的 有 无 , AIHA 还 可 分 为 原 发 性 (原因 不 明 “ 
phia: W. B. Saunders,2008:1212-1217. 性 ) 和 继 发 性 两 大 类 。 由 于 诊断 技术 日 趋 完 善 . 继 发 性 病例 “ 


4. Lukens NJ. Unstable hemoglobin discasc//Greer PJ. 的 比例 逐渐 增高 。 
Foerster J ,Lukens J, et al. Wintrobe’ s Clinical Hematology. 11th 
ed, Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins.2004:1313-1318. 
5. Lukens NJ. Hemoglobins Associated with Cyanosis /Greer 【病因 】 OR 有 和 a 
PJ, Forerster J ,Lukens J.et al. Wintrobe’ s Clinical Hematology. 继 发 性 温 抗 体型 AIHA 的 原 发 疾病 包括 淋巴 增殖 性 
11th ed. Philadelphia: W. B. Saunders, 2004:1187-1493. 疾病 如 慢性 淋巴 细胞 白血病 `, 非 答 奇 金 淋 巴 瘤 、 骨 骨 汐 和 
Waldenstr6m 巨 球 蛋 白 血 症 ;自身 免疫 性 疾病 如 SLE、 类 风 
攻 节 所 此 综合 征 。 “SLE: 约 % 的 SILE 患 
第 十 节 自 身 免 疫 性 湿 关 节 炎 、 抗 磷脂 综合 征 , 尤 见于 Sr 的 9 SLE 中 
二 者 ;良性 肿瘤 如 卵 梨 皮 样 否 肿 ;慢性 炎症 如 波 疡 性 结肠 炎 ， 


溶血 性 贫血 某 些 药物 摄 入 如 甲 基 多 巴 等 ( 见 本 章 第 十 二 节 ) 。 淋 巴 增殖 



















































陈 勤 奏 性 疾病 是 继 发 性 温 抗体 型 AIHA 最 常见 的 病因 . 约 占 一 
半 . 其 次 是 自身 免疫 性 疾病 。 近 年 来 ,在 接受 嗓 类 
一 、 概 述 物 治疗 的 恶性 血液 病 患 者 中 .AIHA 的 发 和 当 势 ; 
异体 输血 在 产生 同 种 异型 免疫 的 同时 或 其 后 也 Ny we :和 
身 抗体 .并 发 AIHA; ABO 血型 不 相合 的 造血 干细胞 及 实 
【定义 】 体 器 官 移植 时 .也 可 能 突然 发 生 严 重 的 AIHA。 
自身 免疫 性 溶血 性 贫血 (autoimmune hemolytic 继 发 性 冷 抗体 型 AIHA 的 原 发 病 也 以 淋 和 Wi 
anemia, AIHA) 是 淋巴 细胞 功能 异常 充 进 .产生 抗 红 细 。”” 病 占 首位 .其 次 是 各 种 感染 性 疾病 。 继 发 性 冷凝 集 
胞 白 号 抗体 ,与 红细胞 脐 表 面 的 抗原 结合 ,然后 活化 补体 、 征 最 典型 的 病因 是 支原体 肺炎 和 和 青少年 的 传 
激活 巨 唉 细胞 .使 红细胞 人 彼 坏 加 速 ;或 是 自身 抗体 促进 补体 。 增多 症 (EB 病毒 )， 其 他 帘 腺 病毒 .巨细 胞 病 
与 红细胞 的 结合 ,使 红细胞 寿命 缩短 ,从 而 引起 获得 性 溶血 感 病 霉 、 水 ; 








性 贫血 的 一 组 疾病 。 性 血红 到 

【分 类 】 涡 洛 玫 AIHA 可 继 发 于 自身 免疫 性 疾病 如 SLE、HIV 
根据 自身 抗体 与 红细胞 反应 的 最 佳 温 度 . AIHA 可 分 〈 十 ) 患 者 和 免疫 缺陷 患者 的 CMV 感染 。 

为 温 抗 体型 和 冷 抗 体型 两 大 类 。 前 者 远 较 后 者 多 见 。 疝 有 

温 冷 抗体 混合 型 ,自身 抗体 为 IgG 温 抗 休 和 冷凝 集 求 同 存 ， 二 、 温 抗体 型 自身 免疫 性 溶血 


一 ) 温 抗体 型 ALHA j 红 组 胞 的 圾 适 反 应 温度 为 
37C 的 自身 抗体 称 为 温 抗 体 , 它 又 可 分 为 湿性 不 完全 抗体 性 贫血 (warm ty we 


六 流 必 自身 济 血 厅 。 浊 性 不 完全 自 委 搞 体 约 占 所 有 自 呈 搞 mmune hemolytic anemia ) 
体 的 68.9 鸣 ,党 为 IgG: 吸 附 在 红细胞 腊 苇 




























噬 使 红细胞 变 为 球形 .在 通过 单 核 - 巨 噬 细 胞 大 党 ” 【流行 病 学 】 
存 噶 而 破坏 ,为 血管 外 洲 血 ， 温 抗体 又 可 依据 化 名 不 温 抗 体型 是 自 配 免疫 性 溶血 性 贫 备 惠 玻 种 风量 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


占 AIHA 的 75% 以 上 ,年 发 病 率 约 为 1/10 万 ,超过 60 岁 
的 老年 人 年 发 病 率 上 升 为 10/10 万 ,儿童 约 为 0.2/10 万 。 
多 数 患者 超过 40 岁 。 约 65% 的 原 发 病例 为 女性 ,而 继 发 
于 SLE 的 病例 几乎 均 为 女性 。 








【发 病 机 制 】 

温 抗体 型 AIHA 的 发 病 可 能 是 一 个 多 因素 共同 作用 
的 复杂 过 程 .包括 红细胞 自身 抗体 的 产生 和 红细胞 的 破坏 。 

(一 ) 抗 红细胞 自身 抗体 的 产生 ”红细胞 自身 抗体 的 
产生 源 于 BB 淋巴 细胞 对 自身 红细胞 抗原 产生 的 免疫 反应 ， 
这 种 针对 自身 抗原 产生 的 免疫 反应 ,一 方面 是 由 于 自身 免 
疫 耐 受 被 打破 , 男 一 方面 是 由 于 免疫 调节 的 异常 。 树 突 状 
细胞 CDC) 和 T 工 .了 淋巴 细胞 在 自身 免疫 耐 受 过 程 中 起 重要 
作用 .而 Thl1/Th2 细胞 的 平衡 以 及 调节 性 了 细胞 (Treg) 
则 在 免疫 调节 中 起 重要 作用 。Treg 的 缺乏 在 AIHA 发 病 
中 起 重要 作用 。 

1. 自身 免疫 耐 受 状态 的 破坏 ”免疫 耐 受 机 制 , 包 括 中 
枢 耐 受 和 周围 耐 受 ,前 者 是 指骨 授 和 胸腺 自然 淘汰 对 自身 
抗原 特异 的 T 和 BB 淋巴 细胞 ,后 者 是 指 自身 抗原 特异 性 的 
也 细胞 由 于 缺乏 工 细 胞 提供 的 第 二 信和 号 而 不 能 增殖 和 分 
化 。 免疫 耐 受 遵 破 坏 后 ,免疫 系统 就 会 对 自身 细胞 或 组 织 
发 动 体液 或 细胞 免疫 介 导 的 攻击 ,造成 自身 免疫 性 疾病 。 

2. 免疫 调节 的 异常 ”CD4- Th 细胞 分 为 Thl 和 Th2， 
前 体 为 Tho 细胞 ,可 在 不 同 的 微 环境 诱导 下 向 Thl 或 Th2 
细胞 分 化 .两 类 细胞 动态 平衡 ,维持 细胞 与 体液 免疫 呈 稳 定 

状态 。AIHA 患者 Thl/Th2 细胞 失衡 ,Th2 细胞 功能 异 
常 ,产生 过 时 IL-4、IL-6 和 1L-10 等 B 细 胞 调控 因子 ,导致 
体液 免疫 亢进 。CD4™ CD25 的 Treg 细胞 占 CD4- 细胞 的 
10 兴 一 15 站 ,是 一 种 调节 性 免疫 抑制 细胞 , Treg 细胞 功能 
异常 , 饥 体 易 患 自身 免疫 性 疾病 。 
3, 免疫 监视 功能 的 异常 ” 某 些 疾 病 如 淋巴 增殖 性 疾 
病 会 造成 免疫 监视 或 识别 功能 的 诗 乱 ,不 能 识别 自身 抗原 
而 产生 自身 抗体 。 
4. 遗传 素质 ”HLA-1 类 抗原 中 Al1、A3 和 B8 频率 升 
疝 ,HLA- 开 类 抗原 中 HLA-DQ 与 溶血 程度 呈 负 相关 。 
(二 ) 红细胞 的 破坏 ” 温 抗 体型 AIHA 的 自身 抗体 多 
为 不 完全 抗体 , 敏 伺 红细胞 在 通过 单 核 -后 叭 细胞 系统 时 被 
二 只 细 胞 识别 , 臣 叭 细胞 的 Fey 受 体 (Fey) 与 IgG 的 Fe 片 
入 结合 .完整 存 吹 致 伍 红细胞 或 春 喉 部 分 红细胞 膜 使 其 变 
胞 . 慷 后 在 脾 修 坏 ,发 生 血 管 外 溶血 。Fey 受 体 
有 :种 类 型 :Fey 工 .FeyTTE 和 Fey 耻 。Fey 工 与 IgG 及 IgG; 
有 苘 度 类 和 和 力 , 然 后 通过 Fcy 卫 和 Fey 男 对 吸附 有 自身 抗体 
红细胞 发 生 在 唉 作用 。IgGi 与 Fey 用 结合 后 的 反应 为 
在 晓 作 用 .而 Ig(% 与 Fey 下 结合 后 则 为 细胞 毒 溶 解 .最 后 
才 在 用 内 做 坏 ， 央 此 JEG: 对 敏 敏 红 强 胞 的 做 坏 远 较 其 他 
业 出 严重 .页 下 (5 光平 无 反应 。 温 抗体 的 Fe 还 有 Clg 的 


后: 可 激活 补体 人, 但 具 能 到 达 5C3 阶段 ,不 能 形成 






























C5-C9 膜 攻击 复合 物 .不 造成 血管 内 溶血 。 

温 抗体 型 AIHA 的 溶血 速度 不 仪 与 红细胞 表面 自身 
抗体 的 数量 .亲和力 相关 ,也 与 巨 噬 细 胞 的 数量 和 活动 度 
相关 。 

温 抗体 型 AIHA 的 贫血 程度 与 红细胞 的 做 坏 速 度 和 
骨 和 通红 系 代 偿 增生 的 能 力 相 关 。 红 细胞 的 阅 误 期 缩短 至 
10 天 左右 (UE 期 约 30 天 ) 时 才 会 出 现 贫血 。 骨 岗 通 
过 增加 红 系 祖 细胞 的 数量 .加速 网 织 红 细胞 的 释放 区 至 多 
许 有 核 红细胞 进入 外 周 血 来 代 偿 红细胞 的 破坏 。 





【临床 表现 】 

原 发 性 AIHA 通常 呈 慢 性 过 程 ,但 也 有 急 又 起 病 。 临 
床 症状 多 样 化 . 依 患者 的 年 龄 贫血 的 程度 、 原 发 或 继 发 有 
无 其 他 基础 疾病 如 冠 心 病 等 而 不 同 。 慢 性 起 病 者 可 先 有 头 
告 及 全 身 虚 弱 , 几 个 月 后 才 发 现 贫血 ,程度 不 等 ,波动 较 大 ; 
在 稳定 代 偿 阶 段 . 红 细胞 可 接近 正常 范围 。 以 黄 辣 为 首发 
表现 者 较 少见 。 苍 白 及 黄 冶 约 见于 1/3 的 患者 。 半 数 以 上 
有 脾 大 ,一 般 轻 至 中 度 肿 大 , 质 硬 不 痛 。1/3 有 中 等 肝 大 ， 
不 痛 。 淋 巴结 多 不 有 种 大 。 急 性 发 病 多 发 生 于 小 儿 , 特 别 是 
伴 有 感染 者 , 偶 见 于 成 年 。 起 病 急 又 ,有 寒战 高 热 , 妥 表 
痛 \ 呕 吐 和 腹泻 。 症 状 极 严重 ,可 有 休克 及 神经 系统 表现 ， 
如 头痛 ,烦躁 以 至 名 迷 。 继 发 性 者 常 伴 有 原 发 疾病 的 临床 
表现 ,患者 会 首先 因原 发 疾病 而 就 诊 。 血 栓 栓塞 性 疾病 发 
病 率 升 高 ,尤其 以 抗 磷脂 抗体 阳性 者 为 甚 ,发 生 血 栓 时 应 注 
意 第 查 抗 磷脂 抗体 。 

在 感染 和 叶酸 相对 缺乏 时 可 发 生 危 象 ,有 的 患者 以 危 
象 为 首发 表现 而 就 诊 。 危 象 有 两 种 :一 -种 为 淤血 危 象 ,特点 
有 :QD 贫血 突然 加 重 , 黄 盖 加 深 ;加 血管 外 溶血 尿 色 呈 浓 茶 
样 ,血管 内 溶血 则 有 血红 蛋白 尿 , 尿 色 呈 葡萄 酒色 或 效 油 
色 ;@ 网 织 红细胞 明显 增高 ;四 腺 大 : 国 一 般 白 细胞 和 血 小 
板 数 正常 ;@ 骨 骨 为 增生 性 贫血 象 。 另 一 种 为 再 生 障 碍 危 
象 ,特点 有 :加 贫血 突然 加 重 ,但 黄 癌 不 加 深 ; 四 网 织 红细胞 
减低 , 基 而 阅 如 ;四 全 血细胞 减少 ,如 为 纯 红 再 障 危 象 则 白 
细胞 和 血小板 数 正常 ;@ 骨 伪 象 增生 减低 类 似 再 生 订 碍 性 
贫血 ,如 为 纯 红 再 障 危 象 , 则 仅 红 系 减少 或 缺乏 . 粒 系 和 忆 


核 系 正常 。 














【实验 室 检查 】 

(一 ) 血 象 ” 典 型 血 象 为 正常 细胞 、 正 常 色 求 性 贫血 ， 
血 片 上 可 兄 多 数 球 形 红细胞 .1/3 的 患者 有 数量 不 等 的 细 
红细胞 , 偶 见 春 噬 红 细胞 现象 。 网 织 红细胞 多 增高 , 极 个 别 
可 达 50%。 由 于 网 织 红细胞 增高 ,MCV 增 大 ;由 于 网 织 红 
细胞 和 球形 红细胞 的 不 同形 态 .RDW 也 增 大 。 平 数 以 上 
加 细胞 数 正常 ,急性 浴血 阶段 白细胞 增多 .甚至 有 类 白血病 
反应 。 血 小 板 数 多 在 正常 范围 ,但 也 有 以 血小板 增多 为 首 
见 着 ， 有 些 患 者 在 病程 中 发 生 免 疫 性 血小板 减少 性 紫 首 ， 
称 为 Evans 综 














{ 二 ) 骨骸 象 ” 特 征 性 的 表现 为 幼 红细胞 增生 性 
象 , 粒 / 红 比 例 倒置 , 偶 见 红细胞 轻 度 巨 幼 样 变 。 发 生 再 障 
危 象 时 骨髓 呈 增 生 低 下 ,全 血细胞 及 网 织 红 细胞 减少 。 

(三 ) 红细胞 破坏 增加 的 生化 检查 指标 ”血清 总 胆 红 
素 升 高 ,以 非 结合 胆 红 来 为 主 ,乳酸 脱 氨 酶 (LDH) 升 高 , 急 
性 溶血 时 结合 珠 蛋 白 降低 .但 这 些 指标 均 为 非特 异性 。 

(四 ) 抗 人 球 蛋 自 试验 (antiglobulin test, Coombs test) 
是 诊断 AIHA 经 典 的 实验 室 检查 。 有 直接 (direct antiglob- 
ulin test, DAT) 和 间接 (indirect antiglobulin test, IAT) 两 
种 。DAT 采用 多 价 抗 血清 测定 吸附 在 红细胞 膜 上 的 不 完 
全 性 抗体 (IgG、IgA、IgMD) 和 补体 (C3), 称 广 谱 DAT 试验 ， 
使 用 广泛 ;IAT 为 检测 患者 血清 中 游离 抗体 或 补体 .诊断 
价值 不 如 DAT 重要 ,但 对 诊断 药物 诱发 的 免疫 性 溶血 性 
贫血 及 同 种 抗体 溶血 有 价值 。 广 谱 DAT 阳性 ,还 需 用 特 
异 单价 抗 血 清 检测 以 分 亚 型 。 亚 弄 有 三 型 :@ 抗 IgG 和 抗 
补体 C3 型 占 67%, 红 细胞 破坏 最 其 ,贫血 最 重 。@ 单 独 抗 
lgG 阳性 占 20% ,溶血 中 等 。@ 单 独 抗 C3 型 占 13 吧 ,溶血 
最 经 。 抗 IgA 和 抗 gM 型 均 罕见 。 

DAT 阳性 必须 每 个 红细胞 上 至 少 有 300 一 400 个 IgG 
分 子 或 60 一 115 个 补体 C3 分 子 . 低 于 此 数 时 常规 DAT 阴 
性 。 因此 假 阴 性 可 能 抗体 量 不 够 或 由 于 低 亲 和 力 抗体 易 被 
洗 脱 。 若 用 更 敏感 的 检测 方法 如 生物 素 亲 和 系统 - 抗 球 蛋 
白 试 验 (BAS-Coombs) 、 灯 和 过 生物 素 化 酶 复合 物 酶 联 免 
疫 分 析 (ABC-ELISA) , 抗 IgG 消耗 ,免疫 荧光 法 、 流 式 细胞 
术 检 测 红 细胞 结合 IgG 等 可 检 出 抗 红细胞 抗体 。 真 正 
Coombs 阴性 的 AIHA 极 少 。 

DAT 阴性 不 一 定 有 浴血 性 贫血 。 在 正常 献血 者 和 普 
通 住院 患者 中 ,可 检 出 1/100~-1715 000 不 等 的 DAT 阳性 
而 无 临床 溶血 表现 , 称 DAT 假 阳性 , 主要 是 由 于 红细胞 表 
面 吸附 有 非特 异性 IgG, 可 将 红细胞 洗涤 后 再 做 检测 。 其 
他 原因 可 有 :有 血块 微粒 ;@@ 用 硅胶 管 采 血 ;@ 抽 静脉 血 
;加 药物 如 头 孢 
艾 类 可 致 血浆 盘 白 非特 异性 吸附 于 红细胞 表面 。DAT 阴 
性 IAT 阳性 可 能 系 同 种 免疫 抗体 所 致 ,与 输血 或 妊娠 相 
关 , 而 不 是 自身 免疫 所 致 。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

温 抗 体型 AIHA 的 诊断 可 按 下 列 上 个 步骤 进行 : 耻 贫 
血 是 否 为 溶血 性 贫血 ;名 溶血 是 免疫 性 还 是 非 免 疫 性 ;@ 如 
为 AIHA, 进 一 步 鉴 定 抗体 的 类 型 ;@ 确 定 AIHA 是 原 发 
还 是 继 发 。 凡 近 4 个 月 内 无 输血 或 特殊 药物 服用 中 的 溶血 
性 贫血 患者 ,如 DAT 阴性 ,结合 临床 表现 和 实验 室 检 查 可 
确立 诊断 ， 如 DAT 阴性 ,个 临床 表现 较 符 合 .肾上腺 皮质 
激素 或 切 腺 治疗 有 效 , 除 外 其 他 洲 血 性 贫血 特别 是 遗传 性 
球形 红细胞 增多 证 .可 诊断 为 DAT 阴性 的 AIHA、 诊 断 原 
发 性 AIHA 一 定 要 排除 继 发 病因 ,仔细 淘 问 药物 史 和 相关 
疾病 史 可 提供 线索 。AIHA 外 周 血 常 有 球形 红细胞 增多 
























第 二 章 贫 血 


要 与 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 鉴 别 。 有 的 AIHA 可 有 
PNH 样 缺 陷 . 使 Ham 试验 阳性 :CD55 和 CD59 表达 减少 ， 
需 与 PNH 上 鉴别。 其 鉴别 点 在 于 : (DCD55 和 CD59 缺陷 仅 
见于 自身 抗体 致 敏 的 红细胞 而 骨髓 有 核 红 细 胸 表达 正常 ; 
包 粒 细胞 表达 CD55 和 CD59 正常 或 轻 度 异常 ;图 缓解 后 
CD55 和 CD59 表达 恢复 正常 。 











(一 ) 病因 治疗 ”积极 寻找 病因 .治疗 原 发 病 最 为 重 
要 ,例如 药物 性 AIHA. 停 用 药物 即 能 纠正 溶血 。 车 由 淋巴 
瘙 引起 ,经 化 疗 缓解 后 溶血 也 纠正 ; 若 由 感染 所 致 ,控制 感 
染 后 即 可 缓解 甚至 治愈 。 

(二 ) 糖 皮质 激素 是 治疗 AIHA 首选 和 主要 的 药 
物 , 其 作用 机 制 可 能 为 :@ 抑 制 抗 体 的 产生 ;四 降低 抗体 对  ， 





红细胞 膜 抗原 的 亲和力 ; 国 减 少 巨 喉 细 胞 的 Fey 和 C3 受 一 


体 数 量 。 糖 皮质 激素 仅 对 温 抗体 型 疗效 较 好 , 约 80 多 以 上 
的 患者 可 获得 早期 完全 或 部 分 缓解 ,但 停 药 后 常 要 复发 .长 
期 应 用 不 良 反应 较 显 著 。 起 始 剂量 为 泌 尼 松 1 一 1. 5mg/ 
(kg d) ,如 治疗 有 效 . 待 血红 蛋白 接近 正常 后 每 周 减 量 一 
次 ,每 次 日 量 减 5 一 l0mg, 直 至 每 日 量 为 30mg。 以 后 放 慢 
减 量 速 度 为 每 隔 1 一 2 周 从 日 量 中 减 去 5mg. 直 至 每 日 量 为 
10~15mg, 维 持 2 一 3 个 月 ,然后 再 每 隔 2 周 在 日 量 中 减 去 
2. 5mg。 如 出 现 复发 , 则 须 回 复 至 先前 最 后 一 次 有 效 剂 基 . 
至 获得 疗效 为 止 。 如 足 量 治疗 3 周 病 情 无 改善 . 则 视 为 治 
疗 无 效 . 如 治疗 无 效 或 每 日 维持 量 超过 15mg 者 ,应 考虑 其 
他 疗法 。 

(三 ) 输血 因 自 身 抗体 同样 可 破坏 输入 的 红细胞 .加 
重 溶血 ,因此 AIHA 患者 应 尽 可 能 避免 输血 。 输血 仅 适用 
于 溶血 危 象 .或 极 重度 贫血 短期 内 可 能 危及 生命 者 。 少 数 
患者 因 自 身 抗体 所 致 的 自发 性 红细胞 凝集 可 造成 血型 鉴定 
及 交叉 配 血 困难 ,该 时 可 用 温 盐 水 洗涤 患者 红细胞 .将 红 细 
胞 表面 吸附 的 抗体 洗 活 后 再 做 定型 试验 。 温 抗体 所 针对 的 
血型 抗原 主要 是 红细胞 Rh 抗原 系统 ,针对 Rh 系统 的 主要 
抗原 .有 温 抗 体 Rh 抗原 的 特异 性 ,因此 配 血 时 应 避 开 患者 
温 抗 体 所 针对 的 血型 抗原 。 

(四 ) 脾 切 除 (splenectomy) 由 于 脾 既是 温 抗 体型 
AIHA 致 敏 红细胞 破坏 的 主要 场所 ,又 是 产生 抗体 的 器 官 . 
因此 ,作为 二 市 。 其 适应 证 是 :四 精 皮 质 激 索 治疗 尤 
效 ;:@ 四 糖 皮质 ; 日 大 于 10mg;:(G 不 能 而 
质 激素 治疗 应 用 禁忌 证 。 脾 切除 的 总 有 效 
率 为 60% 一 75%。 但 脾 雪 -由 不 适用 于 冷 抗 体型 阁 . 轩 
为 冷 性 抗体 住 往 是 一 种 依赖 于 补体 的 完 侈 抗体 ,可 直接 在 
血液 循环 中 引起 溶血 、 -细胞 有 时 在 肚 内 释 坏 ”下 
切除 术 最 主要 的 大 、 现 提倡 腊 晨 镜 团 腹 二 
脾 禁 忌 者 可 行 牧区 放 

(五 ) 利 妥 昔 单 抗 。 是 一 种 与 BB 淋巴 细胞 表 击 C20 
抗原 具有 剖 度 亲和力 前 由 合体 单 抗 , 可 迅速 清除 循 东 中 天 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


淋巴 组 织 中 的 BB 淋 巴 细胞 ,通常 剂量 为 375mg/m? ,每 周 1 
次 .用 4~8 次 ,用 于 对 糖 皮质 激素 、 切 脾 和 免疫 抑制 剂 无 效 
的 难 治 性 患者 。 需 注意 可 能 引起 过 敏 反应 .并 可 增加 感染 
的 危险 性 。 其 他 单 抗 如 阿 仑 珠 单 抗 ( 抗 CD52) 和 那 他 珠 单 
抗 Cnatalizumab) 用 于 治疗 难 治 性 、 和 给 血 依 顿 病例 已 有 少量 
文献 报道 。 
(六 ) 免疫 抑制 剂 、 有 细胞 毒 类 药物 和 非 细 胞 毒 类 药 
物 。 应 用 细胞 每 类 免疫 抑制 剂 的 指 征 是 :@ 糖 皮质 激素 或 
切 脾 治 疗 不 能 绥 解 者 ;@ 脾 切除 有 禁忌 证 者 ;@ 泼 尼 松 每 日 
维持 量 大 于 10 一 20mg 者 。 最 常 使 用 的 药物 有 硫 唑 嗓 哈 、 
环 磷 酰胺 、 茶 丁 酸 氮 芥 和 甲 氨 明 叭 等 。 硫 唑 叮 叭 50 一 
，200mg/d, 环 磷 酰 腕 50 一 150mg/d. 开 始 3 个 月 与 糖 皮质 激 
| 索 合 用 .以 后 糖 皮 质 激素 减 量 以 至 停 用 , 单 用 免疫 抑制 剂 6 
需 密切 观察 不 良 反应 .尤其 是 骨 篮 抑制 。 非 细胞 毒 
免疫 抑制 剂 有 环 孢 业 、. 吗 蔡 支 考 酚 酯 等 。 

(七 ) 其 他 治疗 ”包括 静脉 丙种 球 蛋 白 、 血浆 置 换 、 达 
那 哈 。 静 脉 丙 种 球 蛋 白 广泛 用 于 治疗 ITP. 辐 样 可 用 于 治 
疗 AIHA.400mg/(kg* d) .连用 5 天 .或 2g/(kg。d) ,连用 
2 天 .但 疗效 不 如 ITP。 血 桨 置换 治疗 冷凝 集 素 综合 征 更 
有 效 , 因 为 IgM 的 分 子 量 大 . 且 37C 时 绝 大 部 分 脱落 在 血 
浆 里 :而 温 抗 体 IgG 型 AIHA 是 血管 外 溶血 ,大 部 分 抗体 
在 红细胞 表面 ,血浆 置换 疗效 有 限 。 但 在 严重 病例 ,血浆 轩 
换 可 能 挽救 生命 。 达 那 哗 可 用 于 辅助 治疗 IgG 型 AIHA， 


























但 对 于 复发 和 Evans 综合 征 患 者 疗效 较 益 ,对 IgM 型 
AIHA 无 黎 。 目 前 主张 采用 综合 免疫 抑制 治疗 来 取代 单 用 


桩 皮质 激素 治疗 方案 .以 减少 不 良 反 应 。 


〖 预 后 】 

继 发 性 AIHA 的 预后 取决 于 原 发 疾病 的 控制 程度 。 
原 发 性 AIHA 通过 桩 皮质 激 迷 或 (和 ) 脾 切除 治疗 .75% 的 
点 者 贫血 能 被 纠正 。 少 数 患 者 溶血 证 据 可 消失 .但 多 数 患 
者 Coombs 试验 持续 阳性 . 叶 者 可 有 轻 度 洲 血 复发 , 需 问 断 
用 个 皮质 激 索 治疗 。 









KEvans 综合 征 】 

AIHA 同时 或 相继 发 生 免 疫 性 血小板 减少 时 称 之 为 
Evans 引 合 征 (Evans syndrome) ,可 出 现 于 部 分 成 人 和 儿 
这 的 急性 AIHA 中 ,国内 统计 约 占 AIHA 病例 的 17.8 池 一 


23 失 .女性 多 于 男性 (3.3 : 1)。 少 数 病 例 还 可 位 有 显著 的 
窟 细胞 减少 ,可 诊断 为 免疫 性 全 血细胞 减少 ,这 部 分 病例 的 
站 甘 抗 体 埋 接 针 对 红细胞 白细胞 和 血小板 。 多 数 病例 原 


辐 不明: 少数 可 继 发 于 慢性 淋巴 增殖 性 疾病 和 系统 性 红斑 
上 关节 炎 、 皮 肌 炎 , 桥 本 申 状 逐 炎 ,甲亢 等 自身 免 
用 条、 感染 帮 才 抗体 










症 必 奖状， 





让 可 诱发 


以 Jo |， 补 作 (3 型 后 “ 丰 70 曙 一 100 下 补体 C3 再 
17 Ss ed 11.8% -1 i .出 有 淮 抗 体 或 混 








伶 抽 作 温 全 型 . 亦 可 为 Coombs 图 位 的 Evaoms 综 全 入。 病 
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程 慢性 迁延 ,容易 复发 。 通 常 糖 皮 质 激 玉 用 于 控制 急性 发 
作 ,但 有 些 持续 性 血细胞 减少 的 患者 需要 延长 激素 疗程 或 
更 积极 的 治疗 。 脾 切除 可 能 获 益 ,但 在 儿童 患者 切 脾 有 更 
高 的 感染 危险 ,而 且 易 复发 。 





冷 抗 体型 自身 免疫 
溶血 pp ee 


【病因 】 

冷 抗体 型 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 冷凝 集 素 病 (CAD) 
较 温 抗体 型 AIHA 少见 ,但 比 PCH 多 见 , 约 占 AIHA 的 
7.7%~25%。CAD 有 急性 和 慢性 两 种 。 急 性 CAD 通常 
是 支原体 肺炎 或 EB 病毒 感染 (传染 性 单 核 细 胞 增多 症 ) 的 
并 发 症 ,起 病 急 又 ,通常 在 感染 的 恢复 期 症状 明显 。 该 型 几 
乎 总 是 发 生 于 年 轻 人 , 较 罕 见 ,可 自 限 ,很 少 需 要 治疗 。 较 
为 多 见 的 是 发 生 于 老年 人 的 慢性 CAD, 常 有 B 细胞 淋巴 
闻 、 慢 性 淋巴 细胞 白血病 和 Waldenstrom 巨 球 蛋白 血 症 以 
及 意义 未 明 的 单 克隆 免疫 球 蛋 白 血 症 。 感染 诱发 的 急性 
CAD 大 多 为 多 克隆 IEM 冷凝 集 素 ,淋巴 细胞 肿瘤 诱发 的 慢 
性 CAD 多 为 单 克 降 IgM 冷 抗 体 。 














【发 病 机 制 】 

1. 冷凝 集 素 ”冷凝 集 索 是 在 37C 以 下 与 红细胞 反应 
的 IgM 自身 抗体 ,为 完全 抗体 。 正 常 血清 含有 低 滴 度 的 冷 
凝集 来 .无 功能 ,是 在 1: 10 以 上 的 稀释 度 时 不 能 被 检测 出 
来 ,但 慢性 CAD 的 冷凝 集 


河上 度 可 超过 1 : 105。 冷 凝集 
素 在 体外 与 红细胞 的 作用 温度 幅度 和 








宽 . 但 儿 乎 所 有 的 病 
例 坡 易 在 4C 时 凝集 红细胞 而 在 37C 时 迅速 分 离 。 冷凝 集 
索 与 红细胞 抗原 的 亲和力 弱 , 表 现 为 温度 依赖 ,反应 可 辽 。 
多 数 冷凝 集 索 主要 针对 红细胞 表面 的 i 抗 原 和 1 抗原 ,少数 
针对 Pr 抗原 。 由 于 把 i 抗 原 转化 为 I 抗 原 的 酶 在 出 生 后 才 
活化 ,因此 成 人 红细胞 a i 抗原。 支原体 
帽 炎 感染 相关 的 冷凝 集 素 而 传染 性 单 核 
细胞 增多 症 相关 的 冷 凝 集 索 只 省 抗 -i 特异 性 。 在 慢性 冷 站 
集 来 疾病 ,冷凝 集 迷 几乎 都 是 单 克隆 1gM. 抗 抗体 的 重 链 
段 由 VB3-34 基因 编码 . 约 有 10 池 的 正常 马 细 胞 有 YE- 
弛 基因 片段 ,这 可 能 就 是 正常 血 消 中 低 滴 度 冷 交集 泰 的 米 
We 少数 冷凝 集 素 不 针对 Ji 抗原 系统 而 与 Pr 抗原 直接 结 

1. 抗 Pr 冷凝 集 素 的 基 央 位 于 轻 链 可 变 区 kV 。 

2. 红细胞 的 破坏 ”在 CAD 中 ,红细胞 破坏 的 基础 是 
IgM 抗体 固定 补体 的 能 力 。 与 IgG 抗体 不 同 ,IgM 分 子 有 
两 个 Cig 结合 位 点 .一 个 gM 分 子 是 以 结合 Cl ,局 动 补体 
深 布 。 由 于 正常 红细胞 上 有 补体 抑制 物 ,能 控制 洲 血 作用 ， 

的 在 液 提供 冷凝 焦 索 与 红细胞 结合 , 记 动 红细胞 下 
C3b 和 C4p 的 产生 。 on 内 孚 循环 后 . 红 细 网 群 破 

冷凝 集 素 ,但 保留 了 C3 片段。 补体 Cl 和 免疫 球 货 委 再 链 
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Fe 段 结合 后 ,经 过 经 典 的 补体 活化 途径 .活化 后 的 C3 插入 
红细胞 膜 ,引起 腊 渗透 性 的 不 稳定 .造成 血红 蛋白 漏出 。 该 
过 程 的 效力 依赖 于 红细胞 表面 冷凝 集 素 的 数量 、 冷 凝集 素 
激活 补体 途径 的 能 力 以 及 热 波 幅 , 热 波幅 比 冷凝 集 素 效 价 
更 具有 临床 意义 , 仅 在 非常 低温 时 有 活性 的 冷 癣 集 类 所 导 
致 的 损害 很 轻 , 而 在 接近 37C 时 有 活性 的 冷凝 集 素 导 致 的 
溶血 则 很 严重 。 


【临床 表现 】 

多 数 慢性 CAD 发 生 于 50~70 岁 ,寒冷 环境 下 有 十 廓 、 
鼻尖 ,手指 发 绀 ,一 经 加 温 即 消失 。 主 要 症状 为 贫血 和 黄 
疙 ,寒冷 天 气 可 加 重 。 由 于 血清 中 存在 C3b 抑制 物 , 贫 血 
通常 不 严重 ,无 须 治 疗 可 以 稳定 数 月 。 

具有 高 亲和力 的 冷凝 集 素 过 冷 可 使 红细胞 在 毛细 血管 
循环 中 大 量 凝 焦 而 手足 发 绀 ,发 生 血 管内 溶血 而 出 现 血红 
蛋白 屎 ,罕见 情况 下 出 现 急性 肾 衰竭 。 手 足 发 绀 与 
Raynaud 现象 不 同 ,没有 苍白 和 反应 性 充血 以 及 局 部 坏 益 ， 
也 不 是 冷 球 蛋白 血 症 的 血管 炎 。 脾 大 不 常见 .除非 与 B 细 
胞 肿瘤 相关 。 











【实验 室 检 查 】 

1. 在 室温 时 发 现 有 红细胞 自 凝 现象 ,加 热 后 凝集 现象 
消失 常 提示 存在 CAD 的 可 能 性 。 血 液 凝 集 使 红细胞 形成 
钱 申 状 ,可 能 干扰 自动 血细胞 计数 仪 。 

2. 慢性 经 度 至 中 度 贫血 ,外 周 血 中 无 红细胞 畸形 , 球 
形 红细胞 不 明显 ,网 织 红细胞 计数 与 贫血 的 程度 成 比例 。 
可 有 轻 度 的 高 胆 红 素 血 症 , 反 复发 作者 可 有 含 铁血 黄 素 尿 。 

3, 冷凝 集 ; 阳性 ,4C 时 效 价 高 达 1 : 1000, 其 至 
1: 16 000,30C 在 白 蛋 白 或 生理 盐水 内 凝集 效 价 仍 高 者 有 
诊断 道义 。 

4. 如 果 冷 凝集 业 有 宽 的 热 波幅 则 DAT 阳性 ,几乎 全 
为 补体 C3 型 。 

5. 如 有 BB 细胞 淋巴 痛 , 可 在 血清 中 检 出 单 克隆 僻 M 冷 


















【诊断 与 鉴别 诊断 】 

冷 闷 焦 素 试验 阳性 , 效 价 较 高 (六 1 : 40) .结合 临床 表 
现 和 其 他 实验 室 俭 查 可 诊断 为 CAD。DAT 为 C3 阳性 而 
IgG 阴性 。 尚 等 和 PNH、PCH 和 冷 球 蛋白 血 症 进行 鉴别 。 
红细胞 自 凝 集 现象 明显 ,应 与 红细胞 绢 钱 形成 区 别 , 自 泛 集 
现象 于 加 热 至 宇 37 C 可 消失 。 

为 使 诊断 更 确 切 .应 进一步 做 冷 热 溶血 试验 和 冷 球 蛋 
自 试 验 以 分 别 除 外 PCH 和 冷 球 蛋 白 血 症 。 









多 由 


疗 ,以 保暖 长 交 持 疗法 







可 自 您 .不 一 定 震 要 药物 治 


第 二 章 贫 血 


状态 , 浓 疗 主要 是 避免 寒冷 。 切 脾 无 效 . 糖 皮质 激素 的 作用 
也 有 限 。 葵 丁 酸 氨 芥 和 环 磷 酰胺 可 用 于 治疗 单 克隆 免疫 球 
蛋白 病 相 关 的 溶血 但 疗效 不 确切 .虽然 已 知 撩 达 拉 滨 治疗 
会 引起 AIHA, 仍 可 以 考虑 对 烷 化 剂 耐 药 的 原 发 性 CAD 患 
者 使 用 氛 达 拉 滨 , 利 妥 昔 单 抗 (375mg/ms: 每 周 1 次 静脉 给 
注 :4 一 8 次 ) 在 某 些 病例 有 效 。 根 本 的 治疗 在 于 抑制 lgM 
单 克隆 蛋白 的 合成 ,降低 抗体 滴 度 .减轻 湾 血 程度 。 在 慢性 
CAD 和 了 细胞 淋巴 瘙 患者 ,治疗 应 主要 针对 肿瘤 。 血 浆 置 
换 时 , 需 用 5 光 % 的 白 蛋 白 做 置换 液 , 以 避免 血浆 中 的 补体 加 
剧 溶血 。 





【预后 】 

CAD 的 预后 较 温 抗 体型 AIHA 为 好 。 大 多 数 患者 能 | 
耐 受 轻 度 贫血 ,对 劳动 力 影响 较 少 。 多 数 长 期 存活 , 仅 少 数 ， 
较 严 重 的 病例 死 于 贫血 或 输血 反应 。 


四 、 阵 发 性 冷 性 血红 怪 白 尿 


【病因 】 

阵 发 性 冷 性 血红 蛋白 尿 (PCH) 是 免疫 介 导 的 溶血 性 
贫血 的 一 种 罕见 形式 , 约 占 AIHA 的 1.7%~5.1%。 可 发 
生 在 所 有 的 年 龄 组 .但 以 儿童 为 常见 .男女 比 约 为 2.1: 1. 
无 种 族 差异 。 原 发 性 PCH 和 继 发 于 晚期 或 先天 性 梅毒 
PCH 现 已 少见 ,多 数 PCH 继 发 于 感染 ,急性 发 作 . 病 程 短 
暂 。 除 梅毒 外 .水 首 、 传 染 性 单 核 细 胞 增多 证 ,支原体 乱 炎 、 
麻疹 .腮腺 炎 、 腺 病毒 流感 病毒 、 流 感 哮 血 杆 菌 等 均 可 引 
起 PCH。 











【发 病 机 制 】 

现 已 明确 ,本 证 的 浴血 是 由 于 红细胞 表面 产生 的 Do- 
nath-Landsteiner 抗体 (D-L 抗体 ) 所 致 。 该 抗体 多 为 多 克 
隆 抗体 。 低 温 时 可 直接 与 红细胞 膜 上 的 P 了 抗原 结合 并 激 
活 补体 Clq.37 C 时 抗体 与 红细胞 分 离 , 但 Clq 仍 结合 在 乡 
细胞 腊 上 并 引发 补体 瀑布 式 反 应 ,造成 红细胞 腊 真 性 容 扎 、 
导致 血管 内 浴血 。 









【临床 表现 了 

患者 发 作 前 有 寒冷 环境 暴露 中, 即使 仅 有 单 侧 上 肢体 妈 
化 ,也 可 在 返回 到 温暖 环境 时 即 引 发 急性 血管 内 溶血 . 旺 申 
表现 为 寒战 ,高热 ( 商 达 40C)、 全 身 无 力 . 腰 背 疼痛 、 腹 部 
不 适 和 血红 蛋白 尿 , 等 麻 疙 常见 ,但 急性 肾 误 竟 罕见 , 贫 重 
是 严重 血管 内 溶血 的 结果 。 发 作为 自 限 性 ,多 数 持续 数 小 
时 . 偶 有 持续 几 天 者 。 

















【实验 室 检 查 】 
发 作 时 贫血 产 重 .进展 较 迅 速 .急性 期 有 况 组 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


少 这 个 显著 特征 ,但 最 终 会 出 现 网 织 红 细胞 增多 。 周 周 血 
液 可 见 红 细胞 大 小 不 一 及 畸形 ,并 有 球形 红细胞 ` 红 细胞 碎 
hs 哮 碱 点 彩 及 多 染 性 红细胞 ,甚至 幼 红细胞 。 [用 
暂 的 白细胞 减少 ,随后 有 白细胞 增多 。 血 小 板 数 通常 正 

或 增高 。 红 细胞 渗透 脆性 增加 常 伴 有 球形 红细胞 增多 。 反 
复发 作 后 有 含 铁血 黄 素 尿 。 冷 热 溶血 试验 (D-L 试验 ) 阳 
性 ,试验 操作 应 体现 寒冷 的 患者 血液 加 热 至 37 CH 
里 发 生 溶血 ,常常 需要 加 入 正常 血清 作为 补体 来 源 来 引发 
溶血 反应 。DAT 为 补体 C3 阳性 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 
除 典 型 临床 表现 外 ,D-L 试验 阳性 可 诊断 本 病 , 但 该 斌 
| 验 相对 不 敏感 。 诊 断 尚 短 排 除 CADPNH 行军 性 血红 盘 
| 自 尿 , 肌 红 蛋 自 尿 。 详 细 询 问 病史 与 尿 色 改变 的 关系 及 有 
关 特征 性 检查 ,不 难 鉴别 。 


















疗 原 发 病 、 保 暖 及 支持 治疗 为 主 。 通 常 无 须 治疗 ， 
可 在 数 周 或 数 月 内 自行 缓解 。 由 于 该 疾病 的 溶血 不 是 血管 
外 溶血 , 故 切 脾 治 疗 无 效 。 


〖 预 后 】 

PCH 虽 在 急性 发 作 时 症状 严重 ,但 可 在 几 天 或 几 周 后 
自发 缓解 ,一 般 2 一 3 天 后 即 症状 消失 ,不 致 成 为 慢性 严重 
贫血 或 死亡 的 原因 ,但 儿童 严重 的 贫血 可 导致 狂 死 。D-L 
抗体 可 持续 多 年 。 


泗 、 冷 抗 体 混 合 型 自身 
免疫 性 溶血 性 贫血 (mixed warm 
amd cold antibody autoimmune 

hemolytic anemia ) 


血清 中 既 有 温 抗体 (主要 为 IEG、G3. 极 少数 为 lgM 
Ig 人 和 A) 义 有 冷凝 集 迷 的 AIHA., 也 称 为 温 冷 抗体 混合 型 
(inixed warm-and cold-antibody) AIHA。 温 抗体 型 AIHA 
约 35% 有 低 效 价 冷凝 集 素 (4 CN 时 三 ] : 64) .在 20C 寺 可 凝 
集 红细胞 ,在 30C 时 失去 活性 .对 细胞 破坏 无 明显 作用。 
AIHA 除 温 抗 体外 还 有 冷 活性 jgM 抗体 .4C 时效 价 
四 .30 一 37 C 时 仍 有 活性 ;为 高 j 温 幅 的 冷凝 集 素 , 足 为 责 正 
eae AIHA, j 以 50 岁 以 上 居多 .男女 之 比 
为 1 :1.5。 有 原 发 和 继 发 两 类 , 继 发 性 患者 主要 继 发 于 
SE 于 疾病 ,也 有 继 发 于 HIV( 十 ) 利 免疫 缺陷 串 
临床 表现 复杂 .主要 3 重 贫 Ws 黄 盖 ， 
多 雪 党 有 肝 脾 大 ,可 有 Raynaud 现象 


























和 学 检查 DAT IgG 和 3 多 阳 
试验 和 性 : 党 一 1: 64). 有 宽 温 帆 特 征 563 





37C 均 有 活性 ).D-L 抗体 阴性 。 红细胞 自 凝 集 现象 强 阳 
性 。 糖 皮质 激 治疗 反应 差 ,家 加 用 免疫 抑制 剂 ,包括 环 孢 
< 环 磅 柄 胶 .长 春 新 碱 硫 只 味 叭 等 。 血 桨 时 + 换 仅 作为 急 
救 辅助 治疗 。 脾 切除 疗效 不 肯定 。 
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邵 肖 梅 “” 周 文浩 
三 婴 血 型 不 合 溶血 病 (henaolytic disease secondary 10 

blood type incompatibility between mother and infant) 又 称 

新 生 儿 溶 血 病 (hemolytic disease of newborn)， el 血 

型 不 合 引 起 的 同 种 免疫 性 溶血 , 仪 兄 于 脸 儿 和 新 生 儿 期 , 帮 

新 生 儿 期 黄 疙 和 贫血 的 重要 原因 。 


〖 发病 机 制 】 

胎儿 红细胞 所 具 有 的 血型 抗原 恰 为 硬 亲 所 缺少 时 ， 
儿 红 细胞 通过 胎盘 直入 腻 体 循环 .可 使 母体 产 乍 对 吗 儿 
细 胸 抗原 相 应 的 抗体 ,此 抗体 (IgG) 又 经 眙 航 循 环 和 
循环 .作用 于 胎儿 红细胞 使 其 敏 伍 并 导 敏 淤血 :这 是 新 竺 儿 
溶血 病 发 病 的 基本 原理 。 在 我国 以 入 BO 血 下 Re 
合 引起 溶血 者 最 为 常见 .其 次 为 Rh 血型 不 合 ,其 他 如 
MXNSs .Kell.Duf[y .Kidd 等 抗原 性 较 器 的 血型 ee 












起 的 新 生 儿 溶血 病 极为 少见 








第 二 营 八 血 
称 为 "胎儿 有 核 红 细胞 增多 症 ”。 对 红细胞 需求 的 增加 可 引 | 
起 血 外 造血 ,如 肝脏 、 脾 和 肺 部 。 

新 生 儿 溶血 病 的 临床 表现 可 以 轻重 不 一 : 

1. 轻 度 溶血 ”此 型 以 ABO 溶血 病 最 为 常见 . 受 办 患 
儿 仅 有 轻 度 溶血 ,几乎 没有 贫血 ( 脐 血 Hb14g/dl) , 轻 度 
高 胆 红 素 血 症 ( 脐 血 胆 红 素 二 4mg/dl)。 除 早期 光疗 外 .新 


(一 ) Rh 血型 不 合 溶血 病 (Rh blood type incompatible 
hemolytic disease) ”Rh 血型 系统 共有 5 种 抗原 , 即 DC 
和 了 \e, 这 些 抗原 被 位 于 1 号 染色 体 短 辟 上 的 RHCE 和 
RHD 基因 所 编码 ,RHCE 基因 编码 Rh 抗原 C/c 和 E/e 蛋 
白 ,RHD 基因 编码 Rh 抗原 D 蛋白 .不 存在 D 抗 原 的 隐 性 
等 位 基因 *d" 抗 原 。 红 细胞 的 Rh 表 型 取决 于 D 抗 原 的 存 














在 , 凡 有 D 抗 原 者 为 Rh 阳性 ,缺乏 D 抗 原 为 Rh 阴性 。 

Rh 溶血 病 在 第 一 胎 发 病 率 很 低 (1 兴 左右 ) ,因为 尽管 
在 整个 孕期 都 可 有 少量 胎儿 红细胞 进入 母体 循环 ,可 引起 
母亲 致 敏 的 胎 母 输血 发 生 在 媳 娠 末期 或 临产 时 ,而 初次 免 
疫 反 应 的 产生 IgM 抗体 需要 2 一 6 个 月 , 且 厅 能 通过 胎盘 
进入 胎儿 体内 , 故 第 一 胎 常 处 于 原 发 性 免疫 反应 的 潜伏 阶 
段 而 不 发 病 。 一 旦 母亲 已 经 致 敏 , 再 次 妊娠 暴露 于 Rh D 
抗原 时 ,就 会 产生 IgG 记忆 反应 , 仅 需 数 日 就 可 出 现 以 IgG 
为 主 的 抗体 .能 够 通过 胎盘 使 胎儿 红细胞 致 敏 而 发 生 溶血 。 
由 于 Rh 系统 的 抗体 只 能 由 人 类 红细胞 引起 ,第 一 胎 发 生 
的 Rh 溶血 病 提示 母亲 以 前 曾经 接触 过 Rh 阳性 红细胞 ,如 
输血 流产. 异 位 妊娠 或 各 种 产 前 操作 等 。 

Rh 阴性 的 :种 族 中 有 很 大 差异 . 白 种 人 和 群 中 约 占 
15% ,我 国 某 些 少 数 民族 (如 维吾尔 族 ) 中 也 占 5 站 以 上 ,但 
在 汉族 人 群 中 仅 占 0. 34 中。RhD 溶血 病 主要 发 生 在 Rh 阴 
性 母亲 和 Rh 阳性 的 胎儿 ,但 Rh 溶血 病 也 可 发 生 于 母 婴 均 
为 Rh 阳性 时 ,其 中 以 抗 玉 较 为 多 见 ,我国 汉 族人 群 中 无 EE 
抗原 者 几 占 半数 ,其 他 如 抗 C 或 抗 e, 抗 c 也 可 引起 新 生 儿 
溶血 病 。 

(二 ) ABO 血型 不 合 溶血 病 (ABO blood type incompat- 
ABO 血型 抗原 的 免疫 原 性 与 Rh 
血型 系统 的 肽 类 抗原 不 同 , 其 为 碳水 化 合 物 抗原 ,不 依赖 
细胞 ,产生 抗体 主要 为 IEM, 不 伴 有 记忆 反应 ,也 不 随 反复 
接 般 抗原 而 增加 抗体 亲和力 。 然 而 由 于 细菌 ,病毒 或 食物 
中 AB 抗 原 的 持续 刺激 , 同 种 免疫 抗体 可 存在 于 O 型 血 的 
个 体内 ,包括 能 够 通过 胎盘 的 IgG 抗体 ,因此 ,ABO 血型 不 
合 洲 血 病 仅 限于 〇 型 尽 亲 和 从 或 也 型 的 胎儿 . 且 常 发 生 于 
第 一 胎 (40 色 一 50 兴 )。 与 Rh 溶血 病 相 比 较 .ABO 溶血 病 
相对 较 经 ,这 是 因为 A 和 BB 抗原 也 存在 于 红细胞 外 的 许多 
组 织 中 ,通过 胎盘 的 抗 A 或 抗 B lgG 仅 小 部 分 与 红细胞 结 
合 ,其 余 都 被 其 他 组 织 的 AB 血型 物质 所 吸收 。 


【临床 表现 】 

新 生 儿 溶血 病 的 临床 表现 取决 于 抗 床 性 强 弱 ,个 体 免 
疫 反 应 .胎儿 代 力 和 产 前 和 预 措 施 等 。 过 多 的 红细胞 
彼 坏 导 敏 产 重 的 贫血 ,时 脾 大 和 胆 红 素 产 生 增加 。 在 宫 内 ， 
冯 儿 的 胆 红 泰 可 经 胎盘 转运 到 母亲 循环 而 被 排出 ,因而 具 
有 神经 1 血 症 直至 出 年 后 才 成 为 问题 。 对 于 
胎儿 的 主要 威胁 是 导 敏 胎儿 水 有 利和 宫 肉 爷 亡 的 严重 贫血 。 
胎儿 对 红细胞 人 披 坏 增 如 的 反应 是 增加 红细胞 生成 速率 , 反 
吴 为 网 织 红 细胞 增多 和 外 周 血 中 存在 有 核 红细胞 .因此 又 
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生 儿 一 般 不 需要 治疗 。 

2. 中 度 溶血 ”发 生 在 少数 ABO 溶血 病 和 多 数 Rh 溶 
血 病 患 儿 中 。 表 现 为 中 度 贫 血 ( 脐 血 Hb 一 14g/db 和 脐 血 
胆 红 素 增加 (二 4mg/dl) 。 黄 冶 常 在 生 后 24 小 时 内 出 现 , 具 
有 出 现 早 上 升 快 等 特点 , 若 不 治疗 ,可 发 生 胆 红 素 脑病 。 
肝 脾 明显 肿 大 ,外 周 血 有 核 红 细胞 增多 。 血 清 胆 红 素 以 未 ， 
结合 胆 红 素 为 主 ,但 也 有 少数 患 儿 在 病程 恢复 期 结合 胆 红 
素 明 显 升 高 而 出 现 “ 胆 汁 淤积 ”"。 由 于 血型 抗体 持续 存在 
患 儿 可 在 2 一 6 周 发 生 明显 贫血 (Hb 一 80g/L), 称 晚期 贫 
血 , 蜡 期 贫血 也 可 因 换 入 的 成 人 红细胞 氧 亲 和 力 较 低 和 和 氧 
运 增加 而 抑制 红细胞 的 生成 所 致 。 

3. 重度 溶血 主要 见于 Rh 溶血 病 . 患 儿 可 死 于 宫 内 ， 
或 出 生 时 胎儿 水 肿 , 表 现 为 全 身 水 肿 、 苍 白 、 皮 肤 次 斑 、 胸 
腔 积 液 , 腹 水 、 心 力 豪 竭 、 肝 脾 大 和 呼吸 窘迫 。 胎 儿 水 肿 
的 原因 除 重 度 贫 血 致 高 心 排 量 心力 衰竭 外 .还 与 肝 功 能 
障碍 致 低 蛋 白 血 症 和 组 织 缺 氧 致 毛细 血管 通 透 性 增高 有 
关 。 黄 净 可 在 生 后 迅速 出 现 并 进行 性 加 深 。 此 型 病情 极 
重 . 如 不 及 时 治疗 , 常 于 生 后 不 久 死 亡 。 除 晚期 贫血 外 、 
其 他 血液 学 并 发 症 还 有 血小板 减少 .凝血 障碍 白细胞 减 











(一 ) 出 生前 诊断 ”抗体 往 查 应 在 第 一 次 产 前 检查 或 
孕 24 一 28 周 时 通过 间接 抗 人 球 蛋 和 白 试验 (Coombs 试验 ) 
测定 。 当 检 测 到 任何 抗体 时 都 应 进行 免疫 分 型 及 抗原 的 特 
异性 测定 。 如 果 该 抗体 为 IgG, 并 已 知 是 对 抗 红 细胞 的 某 
一 抗原 时 . 即 应 开始 严密 的 产 前 监护 。 

1. 定期 监测 抗体 滴 度 和 胎儿 基因 分 型 ”随访 时 间 通 
常 为 妊娠 中 期 ,每 2 一 4 周 工 次 .妊娠 晚期 每 1 一 2 间 虐 次 。 
提示 胎儿 有 可 能 受 损 而 需要 进行 有 创 试验 (如 羊膜 几 穿 刺 或 
直接 胎儿 血 标 本 采样 ) 的 最 低 抗体 滴 度 随 抗 原 的 特异 性 而 不 
同 ,常用 的 RhD 溶血 病 的 临界 滴 度 为 1: 16 或 1: 32， 

已 敏和 伍 的 Rh 阴性 母亲 而 父亲 为 Rh 阳性 时 , 父 
给 儿 基 因 分 型 有 助 于 预测 胎儿 受累 风险 .父亲 为 杂 合子 
胎儿 有 50 竣 RhD 阴性 机 会 ,父亲 为 纯 合子 则 胎儿 受 紧 以 
险 100 状 。 池 早期 羊水 细胞 或 绒毛 进行 胎儿 RhD 分 型 可 





















茶 利 ] 













准确 识别 处 于 溶血 风险 的 胎儿 .提供 母亲 选择 终止 妊 贱 
的 机 会 .也 可 避免 Rh 阴性 胎儿 做 进一步 侵 借 。 逢 
来 ,胎儿 RhD 菇 因 分 型 已 可 通过 分 离 引 灯 血清 中 摊 儿 游 


六 来 进行 .准确 率 95 为 ,然而 有 一 定 的 假 朋 性 和 假 
阴性 率 























第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


2. 胎儿 B 超 ”胎儿 超声 检查 是 评估 母 婴 血型 不 合 妊 
娠 的 基本 手段 ,有 助 于 证 实 胎儿 疾病 的 严重 程度 和 早期 发 
现 胎 儿 水 肿 , 超 声 引导 在 胎儿 脐 血 采样 和 宫 内 输血 时 也 必 
不 可 少 。 超 声 评 估 应 包括 胎儿 解 剂 学 .胎盘 形态 学 和 羊水 
量 。 胎 儿 主 要 检查 胎儿 水 肿 的 指标 如 皮肤 水 肿 、 腹 水、 心包 
职 液 .胸腔 积 液 . 肝 脾 大 等 。 胎 盘 可 随 胎 儿 溶 血 进展 而 逐渐 
增 厚 , 当 其 横 截 面 厚 度 之 4cm 时 提示 胎儿 重度 贫血 。 羊 水 
量 也 是 提供 胎儿 病情 的 重要 线索 ,初期 表现 为 羊水 量 增 乡 ， 
后 期 羊水 过 少 提示 胎儿 预后 不 良 ,特别 是 伴 有 胎儿 水 肿 时 。 

3. 超声 多 普 勒 测定 胎儿 大 脑 中 动脉 (MCA) 收 缩 期 峰 
值 血 流速 度 (peak systolic velocity, PSV) ”过 去 ,羊膜 腔 穿 
、 刺 并 通过 分 光 光 度 计 测定 羊水 在 波长 450nm 处 的 光 密 度 
| 值 (AODia ) 评 估 羊 水 中 胆 红 素 浓度 是 最 常用 的 预测 胎儿 
受累 程度 的 评估 方法 ,然而 ,由 于 AOD;ss 读 数 受 羊水 中 胎 
类 或 血液 污染 的 影响 和 该 技术 的 有 创 性 等 因素 ,近年 来 已 
几乎 完全 被 超声 多 普 勒 MCA PSV 监测 所 兰 代 。 多 普 勒 血 
流速 度 监 测 的 目的 是 检测 胎儿 因 贫 血 而 致 血液 茜 度 降低 时 
的 血 流动 力学 变化 ,与 AOD;so 值 相 比 较 , 对 诊断 胎儿 重度 贫 
血 的 特异 性 (85% 和 76%) 和 钙 感性 (88% 和 76%) 均 鸭 
4. 经 皮 脐 血 采 样 ( 脐 穿刺 ) 在 B 超 引导 下 进行 脐 穿 
刺 不 仅 可 以 直接 测定 胎儿 红细胞 抗原 和 血红 蛋白 水 平 ,还 可 
提供 宫 内 输血 的 血管 途经 。 然 而 ,此 程序 比 羊膜 腔 穿 刺 有 增 
加 胎儿 总 内 死亡 、 胎 母 输血 及 母亲 抗体 滴 度 升 高 的 风险 。 
(二 ) 出 生 后 诊断 ”对 疑 有 母 婴 血型 不 合 溶血 病 的 新 
生 儿 应 进一步 做 下 列 实验 室 检 查 。 红 细胞 及 血红 化 白 下 降 
( 脐 血 达 14g/dl) 、 网 织 红细胞 增高 (二 6%) ,外 周 血 有 核 红 
HH 胞 增高 (二 10/100 只 和 白细胞) 等 均 提 示 患 儿 可 能 存在 溶 
血 。 但 确诊 本 病 的 主要 依据 是 血清 特异 性 免疫 抗体 的 检查 ， 
Rh 血型 不 合 者 Coombs 试验 直接 法 阳性 即 可 确诊 ,并 
可 做 释放 试验 以 了 解 是 鄂 种 Rh 血型 抗体 。 将 婴儿 血清 与 
各 种 标准 红细胞 做 Coombs 间接 试验 .阴性 结果 表明 有 血 
型 抗体 在 在 ,并 可 根据 与 标准 红细胞 的 凝集 反应 推论 抗体 
类 


























新 生 儿 红细胞 上 存在 的 A 或 BB 抗原 位 点 相应 较 少 , 轩 
此 ABO 溶 血 病 直 接 Coombs 试验 反应 微弱 , 需 做 改良 法 
Coombs 试验 ,抗体 释放 试验 及 游离 抗体 三 项 试验 。 其 中 
改 民 法 直接 Coombs 试验 及 (或 ) 抗 体 释 放 外 狂 均 表册 
尘 儿 的 红细胞 已 致 做 基本 可 以 确诊 ,以 释放 试验 阳性 率 较 
否 仅 游离 抗体 阳性 只 能 表明 小 儿 体内 有 抗体 .并 不 一 
定 敏 钼 , 卜 不 能 作为 确诊 依据 。 

流 式 细 胞 仪 从 测 红 细胞 抗体 亚 型 可 提供 患 儿 病情 严重 
性 的 相关 信息 。IgGs 和 IgG; 引起 溶血 比 IgG: 和 IgG; 更 
为 严重 ,然而 各 类 耿 型 的 预测 阔 值 尚 末 建 立 
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【治疗 】 
新 生 儿 溶血 病 的 防治 目的 :全 预防 严重 贫血 和 和 低 气 所 
化 的 富 内 或 出 竺 后 不 久 的 死亡 ;名 澡 免 出 于 高 胆 红 素 血 症 





所 致 的 胆 红 泰 脑病 。 

(一 ) 产 前 治疗 

1. 胎儿 宫 内 输血 对 于 在 宫 内 严重 受累 (血细胞 比 容 
过 30%) 及 胎 龄 二 32 周 和 市 功能 不 成 熟 的 胎儿 ,可 在 卫 超 
引导 下 胎儿 脐 血 管 穿刺 直接 血管 内 红细胞 输 注 。 输入 血 应 
为 与 母亲 血清 不 凝 的 抗原 归 性 的 浓缩 红细胞 ,容量 按 输 注 
后 血细胞 比 容 达到 40% 计 算 , 可 重复 。 

2， 孕 母 注射 静脉 用 免疫 球 蛋白 (IVIG) 在 孕 28 周 前 ， 
胎儿 受累 较 重 但 尚未 发 生 胎 儿 水 肿 者 ， 可 给 孕 母 注射 We 
400mg/(kg。d) ,疗程 4 一 5 天 。 间隔 15 一 21 天 可 以 重复 ， 
直至 分 娩 。IVIG 可 反馈 扣 和 制 母体 血型 抗体 的 产生 ` 阻 止 母 
体 抗体 经 胎盘 进入 胎儿 体内 ;TIVIG 也 可 与 胎儿 网 状 内 皮 系 
统 巨 哗 细 胞 上 Fc 受 体 结合 ,抑制 血 型 抗体 所 致 红细胞 
提早 分 娩 如 果 宫 内 输血 操作 困难 或 Be 
受 ,在 35 周 之 前 计划 早产 也 是 一 个 可 选择 的 方法 。 帮 计 草 
分 巡 前 ,应 当 从 羊水 评估 胎儿 肺 的 成 妆 性 ,六 生产 前 48 
小 时 供给 糖 皮质 激素 促 胎 肺 成 部。 母亲 分 娩 前 1 周 开始 口 
服 某 巴 比 妥 可 诱导 胎儿 肝 栈 成熟 ,减少 生 后 换 昌 街 要 。 

(二 ) 新 生 儿 治疗 

1. 产房 复苏 及 胎儿 水 肿 的 处 理 儿科 医生 应 该 参与 
分 娩 和 心肺 复苏 。 脐 血 标本 立即 测定 新 生 儿 血型 、 抗 体 滴 
度 、 血 红 蛋 白 和 胆 红 素 浓度 。 如 果 出 生 时 即 有 胎儿 水 肿 ` 产 
重 贫血 .高 心 排 是 心 训 或 休克 的 体征 ,应 你 效 通 气 、 抽 































的 2 倍 血 容 量 进行 换血 。 
2. 大 剂量 VIG 在 新 生 儿 溶血 病 中 的 应 用 出 
恒 明 确诊 断 为 新 生 儿 溶血 病 , 可 尽早 静脉 注 注 1 剂 IVIG 
500~1g/kg。 因 IVIG 可 有 效 地 阻 断 新 生 儿 网 状 内 皮 系统 
Fe 受 体 ,抑制 溶血 过 程 ,使 胆 红 素 产生 减少 ,从 而 减少 多 
血 。 但 因 缺 乏 大 样本 IVIG 治疗 安全 和 有 效 的 临床 证 据 ， 
站 前 尚 不 推荐 TVIG 作为 新 生 儿 溶血 病 的 常规 治疗 。 

3. 连续 监测 血清 未 结合 胆 红 素 和 预防 核 黄 间 “对 高 
朋 红 索 血 症 者 应 采取 积极 措施 (光疗 或 换血 ?降低 血清 用 红 
素 和 保持 内 环境 稳定 ,以 避免 胆 红 素 脑 病 的 发 生 。 术 缚 分 用 
天 高 速率 可 作为 判断 溶血 严重 程度 和 和 是否 沉 要 换血 的 
带 用 的 标准 为 : 胆 红 素 上 升 0. 5mg' (dl。h) :或 
在 生 后 头 2 天 每 24 小 时 上 升 二 5mg 或 看 湾 加 背 [ 素 水 平 
超过 项 期 换血 标准 。 

4 纠正 贫血 “早期 贫血 严重 者 往往 血 漂 胆 红 索 很 闹 
而 需 换 血 。 晚 期 贫血 项 程 度 不 重 可 进行 观察 .但 当 小 儿 央 贷 
血 而 心 牵 加 快 ,气急 或 体重 不 增 时 应 适 基 输血 。 输 血 的 失 开 
应 不 具有 可 引起 发 病 的 血型 抗原 和 抗体 ,可 输 浓缩 红细胞 ， 
每 次 10 一 20m/kg。 也 有 学 者 应 用 促 红 细胞 生成 索 (CEEW 


生 后 一 





















治疗 晚期 贫 备 取得 效果 ,但 尚 缺 乏 大 样 不 的 临床 证 据 
5. 胆汁 湾 积 症 的 监测 ”出 于 溶血 各 宫 内 输血 造成 的 





铁 超 载 是 引起 胆汁 淤积 证 的 重要 因素 .此 外 , 胆 色 素 过 载 导 
致 胆 小 管 淤 灌 、 贫 血 缺 氧 导致 肝脏 坏死 . 丹 外 造血 的 压力 导 
致 肝 内 毛细 胆管 受 损 等 均 系 易 患 因素 。 虽 然 溶血 所 致 的 胆 
汁 淤积 证 可 在 3 个 月 内 自发 缓解 ,但 在 此 期 间 直 接 胆 红 素 
及 肝脏 酶 学 的 监测 非常 必要 。 


【预防 】 

2 今 , 对 新 生 儿 浴血 病 的 预防 仅 限 于 RhD 抗原 。 在 分 
娩 Rh 阳性 婴儿 后 的 72 小 时 之 内 接受 1 剂 (300pg) Rh 免 
疫 球 蛋白 (RhD IgG) 肌 内 注射 已 经 成 为 对 未 致 敏 的 Rh 阴 
性 母亲 的 常规 。 er 于 分 娩 时 胎 母 输血 
超过 30ml 或 胎 母 输血 发 生 在 临产 之 前 ,因此 .对 所 有 未 至 
敏 的 Rh 阴 a 妇 均 应 在 妊娠 28 周 时 先 注射 1 剂 全 量 
RhD IgG, 如 果 婴 儿 为 Rh 阳性 ,出 生 后 再 给 1 剂 。 在 妊娠 
期 间 有 任何 可 能 增加 胎 母 输血 的 特殊 的 事件 .包括 流产 . 羊 
水 /脐带 穿刺 和 产 前 出 血 等 ,都 有 可 能 增加 RhD 致 敏 的 危 
险 , 均 应 进行 额外 的 RhD IgG(300wg) 预 防 。 
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第 十 二 站 ”药物 .感染 及 理化 
因素 ?引起 的 溶血 性 贫血 


(一 ) 药物 诱发 免疫 性 溶血 性 贫血 ( drug-i 
immune hemolytic anemia, DIIHA) DIIHA 少 岂 ,9 
小 00 万 。20 由 纪 80 年 代 引 起 DIIHA 的 主要 药物 


nduced 





基 约 





第 二 章 贫 血 


甲 基 多 巴 和 大 剂 基 青霉素 。 近 年 来 随 着 上 述 药 物 临 床 应 用 
的 减少 ,80% 病 例 是 由 第 二 ,三代 头 孢 菌 素 引 起 .特别 是 头 
孢 蔡 坦 和 头孢 曲 松 。 坚 叭 类 似 物 氮 达 拉 滨 、2- 所 脱氧 腺 荫 
和 去 氧 助 间 型 筠 素 引 起 的 DIIHA 也 日 益 增 多 。 

DIIHA 按 发 病 机 制 可 分 为 三 大 类 

1. 药物 吸附 / 半 抗 原型 ”诱发 药物 有 青 每 素 
素 .四环素 .甲苯 磺 丁 逐 及 半 合 成 青 釜 素 . 故 又 称 
青 寒 素 作为 半 抗 原 与 红细胞 膜 蛋 白 牢 问 结合 成 抗原 . 莘 
机 体 产生 抗体 。 和 多 于 用 药 后 7 一 10 天 发 病 . 呈 亚 急 性 
抗体 仅 作用 于 药物 ,而 不 直接 作用 于 红细胞 . 故 不 产 
血 , 只 有 小 部 分 患者 应 用 大 剂量 青霉素 
诱导 产生 IgG 抗体 而 导致 溶血 。 部 分 患者 发 生 溶血 前 有 药 








































物 过 敏 反应 如 发 热 , 皮 疙 等。 溶血 主要 发 生 在 血管 外 . 脾 可 此 


留 并 破坏 致 敏 的 红细胞 。DAT IgG 型 阳性 ;IAT 加 药 
时 阳性 ,不 加 药物 时 阴性 。 停 药 后 数 日 至 2 周 内 溶血 缓解 。 
2. 新 抗原 / 免疫 复合 物 型 ”旧称 免疫 复合 物 型 .诱发 
ne hen ee 
基 上 比 林 、 托 美 本 ( 申 茶 酰 吡咯 乙酸 )、 硫 晓 妥 、 安 他 唑 啉 . 异 
对 氮 基 水 杨 酸 、 气 磺 丙 胎 及 胰岛 和 。 tea 
/ 镜 波 芬 型 。 药 物 与 红细胞 膜 重 白 结合 形 成 新 抗原 .抗体 
eden et par 在 红细胞 | ee 
红细胞 。 抗 体 易 从 红细胞 表面 脱落 ,再 与 其 他 红细胞 结合 
激活 补体 . 故 少 重 药物 即 可 引起 严重 血管 内 溶血。 抗体 多 
为 IgM., 亦 可 为 IgG。 匀 放 补 体 C3b 的 红细胞 也 可 被 肝 脾 
清除 , 致 血管 外 溶血 , 故 病情 严重 ,有 [时 也 可 累及 血小板 和 
粒 细 胞 。 常 用 药 数 日 内 发 作 , 停 药 后 数 日 至 数 半 内 浴血 组 
解 。DAT 补体 C3 型 阳性 .IAT 加 药物 时 阳性 .不 加 药物 时 
阴性 。 
3. 自身 抗体 型 ”药物 诱发 的 此 类 抗体 与 原 发 自身 免 
疫 性 溶血 性 贫血 的 抗体 相似 ,抗体 为 fgG. 可 有 Rh 特异 性 。 
引起 这 类 抗体 的 药物 有 甲 基 多 巴 .左旋 多 巴 . 托 美 本 ( 申 茶 
酰 吡 咯 乙酸 )、 头 抱 菌 索 、. 申 芬 那 琶 、 件 等 。 央 此 又 称 
甲 基 多 巴 型 。 药 物 和 红细胞 结合 ,改变 膜 抗原 性 .产生 自生 
抗体 .该 自身 抗体 与 自身 红细胞 或 问 a 不 
在 下 起 反应 、 因 此 须 ? 
可 在 无 药物 存在 时 发 病 
红细胞 .引起 血管 外 溶血 。DAT 主要 为 IgG 型 阳性 ,1AT 
无 论 是 否 加 药物 均 为 阳性 药 后 较 长 时 间 ( 全 1 个 月 ?> 洲 
血 才 能 缓和 4 是 者 服用 关 甲 大 多 巴 3 一 6 个 咱 
可 出 现 DAT 试验 阳性 ， 但 只 有 1% 的 患 痊 出 et We 贫 
血 , 一 般 为 轻 溶血 似 与 药物 剂 忆 尤 天 A 
御 雪 氧 屿 问 型 于 哄 聆 类 和 似 物 演 疗 时 也 可 发 生 这 类 让 机 
1 临床 表现 和 了 原 发 性 ALEEA 较 准 区 出 
治疗 措施 应 立即 停 用 可 墅 药物 . 粮 皮 质 沉 
了 明镜 区 分 以 上 :种 发 病 机 制 有 一 定 难 度 .而 有 时 是 
复合 机 制 。 另外 .红细胞 非特 晰 性 吸附 本 备 北 中 的 碳 总 汉 
性 仿 自 岂可 能 造成 DAT 儿 幅 .见于 3 二 使 用 头 钨 询 素 的 如 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


者 。 但 无 红细胞 损伤 ,应 和 上 述 三 种 药物 性 免疫 性 红细胞 
损伤 相 区 别 。 该 种 情况 并 不 引起 溶血 , 亦 无 抗 药物 抗体 ， 
IAT 不 加 药物 为 阴性 。 

凡 用 药 过 程 发 生 溶血 性 贫血 , 停 药 后 溶血 很 快 缓解 , 即 
可 诊断 药物 免疫 性 溶血 性 贫血 。 切 幻 用 可 疑 药物 做 激发 
试验 。 

(二 ) 药物 诱发 非 免疫 性 溶血 性 贫血 (drug-induced 
某 些 药物 主要 是 氧化 剂 ， 
可 使 血红 蛋白 氧化 变性 ,形成 高 铁血 红 蛋 白 和 Heinz 小 体 ， 
或 产生 自由 基 和 过 氧化 物 过 多 。 不 能 通过 谷 胱 甘 肽 还 原 系 
统 解毒 ,形成 变性 血红 和 蛋白 ,导致 红细胞 破坏 。 特 别 是 当红 
细胞 G-6-PD 缺乏 或 谷 胱 甘 肽 代谢 酶 缺陷 造成 红细胞 内 还 
诛 系统 有 人 缺 陷 时 .或 由 于 血红 和 蛋白 异常 如 不 稳定 血红 蛋白 
和 HbH, 导 致 红细胞 对 氧化 剂 攻 击 特 别 敏感 ,更 易 发 生 药 
物性 非 免 疫 性 溶血 性 贫血 。 这 类 氧化剂 包括 抗 症 药 .磺胺 、 
砚 类 、 非 那 西 丁 \ 哮 顺 类 ,硝酸 酯 类 等 。 











non-immune hemolytic anemia) 








二 、 感 染 引 起 的 溶血 性 贫血 


感染 性 疾病 所 致 的 红细胞 损伤 引起 溶血 并 不 少见 。 如 
原 有 G-6-PD 缺陷 、 脾 大 和 溶血 尿毒 综合 征 患 者 中 更 易 发 
生 。 可 能 的 机 制 包括 :病原 体 直接 侵入 红细胞 内 破坏 红 
细胞 ;@ 产 生 浴血 性 毒素 ;@@ 产 生 自身 抗体 。 据 报道 可 引起 
溶血 性 贫血 的 微生物 种 类 繁多 ,有 曲 终 菌 , 炭 痊 杆 菌 、 巴 贝 
虫 .巴尔 通体 ,空肠 弯曲 菌 、 魏 氏 梭 菌 .肺炎 链球 菌 . 大 肠 埃 
希 杆 获 、 嗜 血 流感 杆菌 ,脑膜 炎 球菌 .沙门 菌 、 志 次 菌 届 、 链 
球菌 .小 肠 结 肠炎 那 尔 森 菌 、.EB 病毒 . 柯 萨 奇 病毒 .巨细 胞 
病 芝 肝炎 病毒 .单纯 疱疹 病毒 、 人 类 免疫 缺陷 病 琅 ,流感 病 
海 、 水 痘 病毒 ,风疹 病毒 麻疹 病毒 , 症 原 虫 、 杜 氏 利 什 备 原 
虫 . 钧 端 螺旋 体 .结核 分 枝 杆菌 .肺炎 支原体 .弓形 虫 属 、 布 
氏 锥 虫 . 窒 乱 弧 菌 等 。 

症 疾 是 引起 感染 诱发 溶血 的 最 常见 病因 之 一 。 溶 血性 
贫血 的 程度 与 被 原虫 感染 的 红细胞 数量 不 一 定 成 比例 ,未 
被 感染 红细胞 的 破坏 机 制 尚 不 清楚 。 恶 性 症 原 虫 繁 殖 迅 
速 , 呈 能 侵犯 各 期 年 龄 的 红细胞 , 故 红细胞 破坏 量 大 ,贫血 
彤 重 。 首 次 发 作 的 恶性 疤 20% 患 者 有 中 度 贫血 ,少数 恶性 
猎 可 引起 产 重 血管 内 游 血 , 称 " 黑 尿 热 (blackwater [ever)”， 
诬 重 考 可 敏 琵 。 间 日 疤 主 要 侵犯 网 织 红细胞 ,三 日 疤 仪 侵 
犯 年 老 红细胞 .所 以 贫血 相对 较 轻 。 必 须 注 意 某 旧 药 
如 值 缆 唑 ,对 原 有 G-6-PD 人 缺乏 症 的 患者 会 引起 严重 溶血 。 

通过 后 蛤 传 布 的 巴尔 通体 病 ,急性 期 可 引起 严重 的 血 
管内 溶血 ;巴尔 通体 不 侵入 红 细胞 内 .只 是 吸附 在 红细胞 外 
表面 、 除 贫血 外 ,患者 还 可 出 现 渴 感 ,厌食 .多 汗 和 多 发 性 
淋巴 线 昨 大, 外 周 血 有 大 生 有 核 红 细胞 出 现 ,网 级 红细胞 显 
车 增多 -认可 有 户 细 胞 增多 。 血 涂 片 Giemsa 染色 可 在 红 细 
胞 开发 现 1~3pm 长 ,0.25 一 0. 3pm 宽 的 紫红 色 小 体 。 

世 踢 忠 可 直接 侵犯 红细胞 中; [性 贫血 ,出 现 周身 
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不 适 、 纳 差 .乏力 ,继而 出 现 发 热 ,盗汗 以 及 肌肉 、 关 节 酸 痛 
及 中 等 程度 的 溶血 。 血 涂 片 Giemsa 染色 在 红细胞 内 看 见 
病原 体 可 以 诊断 ,血清 学 和 分 子 生物 学 检验 也 有 助 诊断 。 

魏 氏 梭 菌 败血症 常 伴 有 溶血 发 生 。 魏 氏 梭 菌 的 “毒素 
是 一 种 溶血 卯 磷脂 酶 ,作用 于 细胞 膜 脂 蛋 日 ,产生 潜在 的 溶 
身 物质 溶血 卵 磷脂 ,可 导致 细胞 膜 盘 白 溶 解 ， 引起 溶血 。 溶 
而 党 常 是 致命 的 ,可 出 现 血红 蛋白 血 症 和 血红 蛋白 尿 ; 片 
上 可 出 现 小 球形 红细胞 , 白 细胞 增多 伴 核 左 移 , 血小板 减 
少 ;常常 出 现 急性 肝 、 怪 衰 况 。 


化 学 、 物 理 与 生物 毒素 
所 致 的 溶血 性 贫血 



































三 
本 


引起 非 免疫 性 溶血 性 贫 血 的 化 学 毒物 可 分 氧化 剂 类 和 
非 氧化 剂 类 。 氧化 剂 类 毒物 可 参阅 本 章 第 九 节 中 的 高 铁血 
红 重 症 及 硫 血红 蛋白 血 症 。 

和 LE 刘 素 物 有 不 化 色 .本 网、 高 波 度 代 \ 气 酸 夫 。 砷 
化 气 为 无 色 气体 ,大 量 吸 和 人 后 95 锅 一 99%% 以 非 挥发 形式 和 
血红 鼻 白 相 结 合 。 砷 化 气 中 毒 后 症状 发 展 很 快 ,潜伏 期 一 
般 为 2 一 24 小 时 。 典型 表现 为 腹痛 、 血 红 蛋 白 尿 和 黄 疯 , 继 
而 发 生 肾 衰竭 。 可 采取 血浆 置换 治疗 ,急性 崩 衰 竭尽 早 血 
液 透 析 。 铜 中 毒 可 发 生 血 管内 溶血 ,已 在 人 体 、 动物 和 
体外 试验 研究 证 实 。 有 误 食 硫酸 铜 和 长 期 使 用 钢 制 管 道 进 
行 血 透 而 致 体内 铜 积 车 中 毒 的 报道 。 大 量 的 钢 可 抑制 葡萄 
糖 -6- 磷 酸 脱 毛 东 的 活性 ,使 还 原型 辅酶 [NADPH) 和 这 
关 型 谷 胱 甘 肽 (GSH) 减少 ,血红 蛋白 易 被 氧化 ,致使 红 细 
胞 容易 破坏 。 肝 豆 状 核 变性 (Wilson 病因 先天 : 栈 亿 阶 ， 
肝 内 铜 代谢 异 考 浴 下 
性 贫血 ,可 用 血浆 置换 治疗 。 

物理 因素 所 至 的 溶血 性 贫血 ,包括 :中 热 损伤 引起 的 红 
细胞 破坏 :高 温 (>47C) 或 大 面积 烧伤 ,可 引 运 急性 溶血 性 
贫血 ,多 在 烧伤 后 24~-48 小 时 内 发 生 。 重度 烧伤 可 使 血清 
含量 明显 降低 ,使 红 
细胞 易于 破坏 ,外 周 血 见 红细胞 形态 改变 ,渗透 作用 性 增 
高 。 四 心脏 瘀 膜 手 术 ;心脏 淤 膜 团 换 手术 后 主要 了 
: 率 为 26 中 ,生物 小 发 和 
手术 比 二 尖 泊 手术 多 见 , 心 汶 膜 反 流 是 形成 溶 让 的 
必要 条 件 。 诊 断 心脏 辩 膜 手术 等 血性 贫血 ,必须 要 有 站 
管内 溶血 的 证 据 ( 血 清 LDH 增 高 .血清 结合 珠 绰 白 降 低 、 




































































红细胞 肌 酸 含量 增高 .网 级 红细胞 增多 、 外 周 血 出 现 许 多 破 
修 红 细胞 )。 随 着 新 一 代 机 械 六 的 应 用 ,现在 失 代 偿 的 血管 


内 浴血 已 少见 。 如 贫血 不 重 . 心 功能 不 受 影响 ,可 不 了 处 
理 ,有 些 串 者 在 补充 铁 剂 后 ,贫血 可 改善 。 如 有 产 重 洲 血 性 
贫血 ,家 尽快 重新 手术 治疗 。@ 行 军 性 血红 但 日 尿 1 
体内 红细胞 流 经 脚掌 表 浅 血管 时 . 因 长 途 行 

损伤 而 破坏 所 致 。 运 动 后 血红 蛋白 屎 ， 
血 的 证 据 即 可 诊断 。 患 者 今后 参加 运动 宜 





















合适 的 运动 鞋 。 

生物 毒素 引起 的 溶血 以 蛇毒 最 常见 。 蛇 毒 成 分 十 分 复 
和 分 神经 毒 和 血循环 每 ,后 者 可 影响 心脏 、 血 管 和 血 
液 , 其 中 磷脂 酶 可 水 解 红细胞 膜 的 磷脂 ,使 卵 磷脂 转化 为 溶 
血 卵 磷脂 , 某 些 蛇毒 可 能 还 含有 直接 引起 溶血 的 因子 。 但 
举人 度 任 后 发 生 溶 血性 贫血 远 比 神经 症状 或 DIC 为 少见 

常见 看 人 的 毒 蜂 主要 为 蜜蜂 、 黄 蜂 、 大 黄蜂 ， 茶 些 蜂 拟 亦 可 

引起 溶血 性 贫血 ,严重 者 甚至 需要 糖 皮质 激素 及 血液 透析 
治疗 ,并 立即 拔 出 毒 蜂 覆 刺 。 蜘 蛛 毒 素 有 神经 毒 , 某 些 也 有 
溶血 作用 , 黑 穿 妇 毒 蛛 和 棕色 隐士 蛛 叮咬 后 可 致 溶血 ,少数 
患者 Coombs 试验 可 阳性 。 某 些 毒 蔓 含 有 浴血 毒素 。 





杂 , 通 党 
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第 十 三 节 ” 继 发 于 
慢性 病 的 贫血 
林 果 为 


继 发 于 慢性 病 的 贫血 (hemolytic disorders secondary 
to chronic disease) 包 括 一 组 继 发 于 慢性 感染 、 炎 症 和 恶性 
肿 冯 的 称 为 慢性 病 贫血 ,及 继 发 于 慢性 系统 性 疾病 如 肝病 、 
肾病 及 内 分 泌 疾 病 的 贫血 ,两 者 因 发 病 机 制 有 所 不 同 ,因此 
宜 分 别 益 述 


一 、 人 慢性 病 贫 血 






病 贫血 (anemia of chronic disease, ACD) 系 
st 昭 性 感染 、 炎 症 和 恶性 肿瘤 的 一 组 贫血 ,表现 为 红 2 
和 俞 命 缩短 、 铁 代谢 障碍 ,炎症 性 细胞 因子 增多 导 天 红 促 有 生 
索 减 少 ,及 骨 散 对 贫血 的 代 偿 性 增生 反应 抑制 迄今 尚 
i 适 的 名 称 , 有 文献 称 为 细胞 因子 介 各 的 贫 血 Cey- 












tokine mediated anemia) ,20 世纪 后 期 以 来 统称 为 慢性 病 贫 
血 。ACD 的 发 病 率 甚 高 , 仅 次 于 缺 铁 性 贫血 ,是 住院 患者 
中 最 多 见 的 一 类 贫血 。 
【发 病 机制 】 

ACD 的 发 病 机 制 主要 和 炎症 性 细胞 因子 异常 增多 有 
关 。 包 括 : 


1. 铁 稳 态 的 调节 障碍 ”炎症 性 细胞 因子 ,包括 IL-6 介 
导 使 肝 产 生 和 分 小 hepcidin 增多 ,使 十 二 指 肠 上 皮 细 胞 和 


第 三 音 发 血 


巨 咽 细胞 膜 的 膜 铁 转运 蛋白 失 活 .从 而 将 铁 锁定 在 细胞 内 
造成 二 二 指 肠 上 皮 细 胞 的 铁 吸收 减少 ,而 巨 噬 细胞 却 呈 现 
铁 过 多 。 上 患者 出 现 血 清 铁 降低 .但 血清 铁 蛋 白 正常 或 增多 ， 
肯 血 巨 蚂 细胞 铁 增多 ,但 幼 红细胞 铁 减 少 .表现 为 铁 利用 障 
碍 ,形成 功能 性 缺 铁 。 

2. 前 炎症 刺激 物 的 作用 包括 脂 多 糖 、.IFN-Y、TNEF- 
a。 可 上 调 DMT-1., 增 加 巨 咽 细胞 铁 的 摄取 ;下 调 膜 铁 转 运 
蛋白 ,使 十 二 指 肠 上 皮 细 胞 和 巨 只 细 胞 铁 输出 减少 : 脂 多 
糖 ,IL-6、IL-1 又 可 上 调 hepcidin。IFN-y、IL-1、TNF-a 及 
IFEN8 可 抑制 红 系 祖 细胞 的 增殖 , 红 系 祖 细胞 凋 亡 增加 ,下 
调 EPO 受 体 。 前 炎症 细胞 因子 尚 能 对 抗 EPO 的 作用 。 

3. 红细胞 寿命 缩短 ” 因 吞噬 细胞 活性 加 强 、 细 菌 毒 _ 
素 、 肿 瘤 的 溶血 素 、 血 管 损 伤 以 及 患者 发 热 对 红细胞 膜 的 损 
伤 等 因素 ,使 红细胞 寿命 缩短 。 


【病因 】 

ACD 常 伴随 下 列 基 础 疾病 : 

1. 慢性 感染 ” 肺 脓肿 、 肺 结核 . 亚 急 性 感染 性 心 内 膜 
炎 、 上 骨髓 炎 \ 慢 性 尿 路 感染 、 盆 腔 炎 ,脑膜 炎 、 慢 性 深部 真菌 
病 及 艾滋 病 等 。 

2. 慢性 非 感染 性 炎症 性 疾病 
关节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 风 湿热 、 血 
者 58% 有 ACD。 

3. 恶性 肿瘤 ”癌症 ,淋巴 瘤 .白血病 、 骨 区 准 等 。 

4. 严重 外 科 创 伤 持续 1 一 2 个 月 可 伴 发 ACD。 











结缔 组 织 病 如 类 风湿 
血管 炎 等 ,风湿 科 和 院 患 


【临床 表现 与 实验 室 检查 】 
ACD 常 有 上 述 慢性 感染 、 炎 症 或 肿 ; 
多 在 1 一 2 个 月 以 上 ,贫血 为 轻 度 和 中 度 ， 
础 疾病 所 掩盖 。 
细胞 和 低 色 素性 贫血 ( 约 占 20 站 一 50 兴 患者 )。 
(SD 降低 ,总 铁 结合 力 (TIBC) 也 降低 ; 血清 
高 ， Rise 并 不 增 讶 
高 ;红细胞 游离 原 中 啉 (FEP) 和 生 
( pak 高 ; 骨 链 铁 染 色 可 染 铁 增多 .但 铁 
数 基 减少 :血清 EPO 水 平 降低 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

诊断 ACD 时 必须 注意 排除 基础 疾病 本 身 造 成 的 失血 、 
峭 衰 竟 药物 致 骨 入 抑 制 ,以 及 肿瘤 浸润 骨 岁 所 外 的 贫血 . 
特别 是 当 患 者 有 沪 重 贫血 时 更 须 鉴别 。 

必须 认真 与 缺 铁 性 贫血 进行 鉴别 。 但 必须 注意 ACD 
可 同时 合并 有 仙 铁 性 贫血 .如 类 风湿 关节 炎 贫 血 合 并 缺 铁 
者 可 达 27 咒 。 与 缺 铁 性 贫血 的 鉴别 见 表 20-2-7，MCV 和 
血清 可 浴 性 运 铁 蛋 白 受 体 测定 对 鉴别 ACD 与 缺 铁 性 贫血 
也 有 一 定价 值 .MCV<<72 和 .在 缺 铁 性 贫血 其 常见 .但 ACD 
罕见 。 








二 病史 ,持续 
:进行 性 ， 





常 为 基 
贫血 为 正常 细胞 性 .正常 色素 性 .也 可 是 小 


血清 铁 
蛋白 《SF) 增 
宙 .但 ACD 伴 

诛 中 全 
并 幼 细 | 胞 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
表 20-2-7 ”慢性 病 贫血 与 缺 铁 性 贫血 的 实验 室 鉴 别 





化 合 物 可 能 和 抑制 因素 有 关 , 实 验 还 发 现 尿毒 症 患者 血浆 
可 抑制 多 能 干细胞 的 生长 。 继 发 性 甲 旁 亢 ( 甲 状 旁 腺 激素 ) 





贫血 的 种 类 SI TIBC 1S SF FEP STR 骨 储 铁 
缺 铁 性 贫血 站 人 ! 
慢性 病 贫血 ， + 








ACD 的 治疗 主要 是 针对 基础 疾病 。 基 础 疾病 纠正 后 
贫血 得 以 改善 。 由 于 贫血 常 不 严重 且 临 床 症状 主要 由 基础 
疾病 所 引起 ,因此 一 般 不 需要 对 贫血 进行 特殊 治疗 。 如 贫 
血 有 严重 症状 ,特别 是 老年 患者 宜 输血 。 重 组 EPO 
CrbEPO) 治 疗 可 改善 贫血 ,减少 输血 量 , 改 善 生命 质量 。 补 
充 铁 剂 对 ACD 本 身 无 效 , 仅 适 用 于 ACD 伴 缺 铁 及 EPO 治 
疗 无 反应 时 , 补 铁 应 静脉 补 铁 , 因 为 肠 道 铁 吸 收 已 被 阻 断 。 
常用 rhEPO 制剂 有 三 种 : epoetin alfa( 人 重组 EPO)、 
epoetin beta( Neo Recormon, 含 糖 基 化 和 唾液 酸 的 糖 蛋白 ) 
及 darbepoetin( 系 epoetin alfa 的 长 效 衍 生物 )。 三 种 EPO 
均 含 有 人 内 源 性 EPO 相同 的 氨基 酸 序 列 , 均 有 效 和 安全 。 
剂 基 可 每 周 10 000U 皮下 注射 。 肿 瘤 患者 伴 ACD, 应 用 
EPO 治疗 须 注 意 这 类 药物 可 促使 肿瘤 进展 及 增加 血栓 栓 
塞 并 发 证 .因此 未 用 化 疗 的 肿瘤 患者 不 推荐 常规 使 用 。 


二 、 慢 性 肾 宸 竟 贫血 





慢性 肾 衰 竭 贫血 (anemia in chronic of renal failure) 是 
指 时 作为 排泄 闫 官 和 内 分 刻 器 官 的 功能 训 竭 所 致 的 贫血 。 
当然 慢性 肾 训 如 有 感染 或 炎症 的 持续 存在 可 致 ACD; 慢 性 
失血 可 引起 IDA; 反 复 血 透 可 引起 巨 幼 细胞 贫血 ;溶血 尿毒 
综合 征 可 致 微血管 病 性 溶血 性 贫血 等 。 在 rhEPO 使 用 之 
前 :98 攻 慢性 肾 衰 血 透 患者 有 贫血 ,由 于 rhEPO 的 使 用 , 贫 
血 的 感 已 有 显著 降低 。 肾 训 贫 血 的 发 生 率 和 肾 小 球 滤 










过 功能 减退 成 比例 , 按 美 国 慢性 肾 功 能 不 全 分 期 ,贫血 的 发 
生 率 :第 1.2 期 二 10 中 .第 3 期 20% 一 40 弛 ,第 4 期 50% 一 


60%% ,第 5 期 过 70 中 。 


〖 发 病 机 制 】 

(一 ) 肾 产生 EPO 不 足 ” 由 于 慢性 性 衰 ,好 分 泌 EPO 
减少 .EP(O 和 Hb 反馈 机 制 形 失 , 虽 然 有 肾 外 器 官 可 分 弯 
FEPGO ,但 不 足以 代 偿 。 骨 艇 对 贫血 反应 的 减退 不 能 完全 用 
FE 缺乏 来 解释 ,因为 积极 血 透 治疗 并 不 能 提 剖 EPO 水 
证 .但 稍 入 红 系 生成 可 得 以 改善 。 此 外 ,兴衰 患 者 还 能 通过 
1 胞 内 子 (IL-1 TNF-a.IL-6 及 IFN-7Y) 使 EPO 产生 
减少 ,并 通过 hepcidin 使 铁 吸 收 、 转 运 和 利用 减少 , 幼 红 细 
胞 北 亡 增加 ,内 此 肾 误 患者 有 EPO 产生 减少 常 同 时 作 
候 铁 。 

(二 ) 尿毒 症 毒 素 可 直接 抑制 红 系 生成 ” 灰 虚 症 趾 者 
的 息 效 可 所 制 红 系 集落 形成 和 抑制 血红 素 的 合成 .多 胺 类 
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可 致 骨髓 抑制 和 骨 入 纤维 化 。 

(三 ) 红细胞 寿命 缩短 “” 据 统计 20%~70% 的 尿毒 症 
患者 有 红细胞 寿命 缩短 ,并 且 和 尿毒 症 程度 相关 。 红 细胞 
寿命 缩短 机 制 是 红细胞 外 因素 ,主要 和 尿毒 症 的 毒素 如 肛 
类 等 有 关 , 自 由 基 引 起 红细胞 膜 脂 质 过 氧化 以 及 红细胞 糖 
醉 解 及 成 糖 旁 路 的 受 损 也 有 一 定 关 系 ,尿毒 症 时 红细胞 离 
子 交 换 受 损 。 


【临床 表现 】 

多 数 病 例 先 发 现 有 尿毒 症 ,后 出 现 贫血 ,一 般 肌 醋 清 除 
率 二 40ml/min 常 出 现 贫血 。 亦 有 肾 衰 症状 发 展 缓慢 ， 以 贫 
血 为 首发 症状 ,患者 以 不 明 原因 贫血 就 诊 。 贫血 为 正常 细 
胞 正常 色素 性 ， 有 时 可 轻 度 大 细胞 性 ,尿毒 症 贫血 常 比 继 发 
于 其 他 慢性 病 的 贫血 来 得 严重 , 甚至 可 达 重 度 贫血 。 红 细 
胞 形态 多 数 正常 ,有 时 旦 异形 ， 网 织 红细胞 数 正常 或 经 度 逢 
高 。 白细胞 数 和 血小板 数 通 常 正常 ,中 性 粒 细胞 数 可 增多 ， 
血小板 功能 异常 。 肯 艇 可 呈 轻 度 增生 ,如 肾 衰 发展 快 , 亦 可 
呈 红 系 增生 减低 。 贫 血 程度 与 肾 误 程度 相关 ' 而 与 基础 肾 
病 种 类 关系 不 大 ,但 亦 有 认为 高 血压 性 肾病 和 多 村 肾 引起 
的 肾 衰 ,贫血 不 会 太 严 重 。 肾 误 血 透 患者 常 伴 功能 性 缺 铁 。 





【治疗 】 

旦 移植 是 治疗 晴 训 贫血 的 根本 方法 ,只 要 移植 成 功 ' 贫 
血 可 迅速 恢复 。 如 无 痛 移植 供 者 , 则 可 采用 中 EPO 治疗 ， 
剂量 以 50~60U/kg 开始 ,每 周 3 次 ,静脉 或 皮下 注射 ,可 
与 血 透 同步 , 待 Hb 值 达 治 疗 目标 (100 一 120g/L)， 然后 调 
整 为 维持 剂 重 。Hb 不 宜 上 升 过 快 ,如 4 周 内 Hb 上升 
20g/L 应 减少 25%EPO 剂量 。Hb 上 升 速度 过 快 可 引起 莒 
血压 ,严重 的 甚至 引起 高 血压 脑病 。 一 般 治疗 6 一 8 周 后 
Hb 即 可 达 治 疗 目标 ,以 后 每 2 周 或 3 周 用 一 次 维持 其 ,前 
者 可 使 90% 目 者 ,后 者 可 使 75% 的 患者 Hb 维持 在 110g‘1 
水 平 。EPO 失效 或 存在 EPO 抵抗 ,要 考虑 是 否 缺 铁人 缺乏 
叶酸 、 透 析 不 足 、 近 期 有 感染 或 炎症 、 继 发 性 申 旁 亢 、 饥 中 
毒 ` 血 管 紧张 素 转 换 酶 抑制 剂 的 使 用 以 及 有 EPO 的 抗体 等 
因素 。 血 透 患者 应 用 EPO 治疗 , 补 铁 要 及 时 , 当 SF~ 
100pg/L 就 需要 补 铁 , 静 脉 补 铁 优 于 口服 补 铁 。 








三 、 肝 病 贫血 


肝病 贫血 (anemia of liver disorder) 系 指 忠 者 具 有 上 肝 疾 
病 伴 有 轻 中 度 贫血 ,但 须 除 外 因 肝病 的 # 如 上 消化 道 








细胞 性 贫血 , 因 肝 病 营 养 隘 , 
血 等 。 约 75% 的 慢性 肝病 华 有 贫血 ,常见 的 有 酒精 性 肝 便 
化 .胆汁 性 肝 硬 化 .坏死 后 肝 硬 化 及 病毒 性 肝炎 等 。 计 硬化 





的 患者 全 身 血 容量 常 较 正常 高 10 中 一 15%%, 因 稀 血 症 加 重 
了 贫血 的 发 生 率 和 程度 。 





【发 病 机 制 】 

(一 ) 红细胞 寿命 缩短 ”酒精 性 肝病 有 2/3 的 患者 有 
红细胞 寿命 缩短 。 具 有 黄 益 的 肝病 如 胆汁 性 肝 硬 化 、 病 毒 
性 肝炎 、 阻 塞 性 黄姜 等 常 位 红细胞 寿命 缩短 。 引 起 红细胞 
寿命 缩短 的 机 制 是 多 因素 的 :肝炎 、 肝 硬化 .阻塞 性 黄 冶 均 
可 引起 红细胞 膜 脂 质 改变 ,导致 红细胞 形态 改变 和 寿命 缩 
短 ; 慢 性 肝病 和 酒精 性 肝病 致 低 磷 血 症 均 可 使 红细胞 内 代 
谢 异常 ;充血 性 脾 大 等 都 可 使 红细胞 寿命 缩短 破坏 增加 。 

(二 ) 抑制 红 系 生 成 ”肝病 时 骨 散 对 贫血 的 代 偿 反 应 
差 ,酒精 可 直接 抑制 骨 丹 红 系 生成 , 肝 硬化 患者 的 血清 在 体 
外 可 抑制 造血 集落 的 形成 , 亦 可 通过 细胞 因子 抑制 肯 散 红 
系 生成 ,严重 肝病 可 致 红 系 生成 障碍 和 船 内 溶血 ,此 时 肝 产 
生 肾 外 EPO 也 减少 。 








【临床 表现 】 

贫血 为 经 ,中 度 。 肝 硬化 失 代 偿 期 因 全 身 血 容量 增加 
稀 血 症 的 存在 ,判断 贫血 的 有 无 须 考虑 上 述 因 素 。 肝 病 贫 
血 为 经 度 大 红细胞 性 ,依据 形态 不 同 ,可 分 为 以 下 三 类 : 
加 水 形 细胞 占 59%;@ 厚 形 细胞 占 12%;@ 技 形 细胞 (超过 
10%) 约 占 29%。 肝 硬化 贫血 网 织 红细胞 数 呈 轻 度 增高 
(平均 2.8%), 网 织 红 细胞 持续 之 15 站 ,应 认为 有 刺 细 胞 性 
溶血 性 贫血 的 存在 ,见于 5% 的 严重 肝病 患者 , 刺 细胞 形成 
的 基础 是 红细胞 膜 脂 质 的 改变 ,这 种 细胞 易 被 脾 捕 捉 , 如 通 
过 腺 实则 形成 环 细 胞 。 酒 精 性 肝病 伴 溶血 发 作 , 同 时 具有 
黄 冶 高 脂 血 症 ,就 称 Zieve 综合 征 。 








四 、 内 分 沈 疾 病 相 关 性 贫血 


许多 内 分 泌 激 素 参 与 红细胞 生成 的 调节 ,包括 甲状 腺 






未 \ 粮 皮 质 激素 ` 坚 珊 和 生长 激素 。 因 此 内 分 泌 腺 功能 减低 
第 伴 轻 , 中 度 贫血 。 蔡 代 治 疗 可 纠正 贫血 。 


(一 ) 甲状 腺 功能 减退 症 (hypothyroidism) 简称 申 
减 , 约 21% 一 60% 的 患者 有 贫血 ,主要 由 于 甲状 腺 激素 减 
秩 低 ,EPO 分 泌 减 少 , 致 骨髓 红 系 生成 减少 。 贫血 
的 严重 度 和 甲 减 严重 度 及 持续 时 间 相关 。 单 纯 性 甲 减 贫血 
多 数 为 正常 红细胞 或 经 度 大 红细胞 性 贫血 ;如 为 小 细胞 低 
色 索 性 贫血 常 考虑 合并 缺 铁 性 贫血 ,此 时 应 同时 补充 铁 剂 
才能 纠正 贫血 ;如 有 显著 大 红细胞 贫血 ,应 考虑 是 否 合 并 维 
生 求 Bz 和 叶酸 缺乏 性 贫血 。 甲 减 贫血 合并 恶性 贫血 的 概 
率 增 加 。 甲 减 贫血 合并 缺 铁 主 要 由 于 月 经 过 多 和 胃酸 缺 
乏 , 并 且 甲 状 腺 激素 对 正常 铁 吸 收 是 必 和 需 的 。 单 纯 申 减 贫 
血 补充 甲状 腺 激素 ,贫血 纠正 是 逐步 的 , 约 需 6 个 月 Hb 才 
能 回复 正常 ,并 无 明显 网 织 红 细胞 增多 反应 。 
(二 ) 甲状 腺 功能 亢进 症 (hyperthyroidism) 简称 甲 











第 二 章 贫 血 
亢 , 约 10% 一 25 交 的 患者 有 轻 度 贫血 .严重 长 期 甲亢 初诊 
时 即 有 贫血 。 甲 亢 贫血 常 有 小 红细胞 增多 ,其 机 制 不 详 ; 红 
系 生成 加 速 ,但 有 无 效 生成 ;甲亢 时 血浆 容量 增加 .提示 有 
稀 血 症 存 在 。 甲 亢 治疗 后 .贫血 及 小 红细胞 增多 均 可 纠正 。 

(三 ) 肾上腺 皮质 功能 减退 症 (adrenocortical insuffi- 
ciency) ”慢性 肾上腺 皮质 功能 减退 症 几乎 所 有 病例 均 有 贫 
血 , 但 因 有 脱水 而 被 掩盖 .激素 苦 代 治疗 后 , 因 血 浆 容量 扩 
充 , 初 Hb 反 下 降 , 以 后 才 逐 渐 上 升 。3%~16% 非 结核 性 
肾上腺 皮质 功能 减退 可 见 恶性 贫血 。 

(四 ) 腺 垂体 功能 减退 症 (hypopituitarism) ”可 致 中 、 
重度 贫血 。 贫 血 主要 原因 系 由 于 技 腺 (甲状 腺 、 涌 上 腺 、 性 
腺 ) 功 能 减退 , 氧 耗 量 降低 , EPO 分 泌 减 少 , 致 骨 髓 红 系 增 ， 
生 减 低 ;当然 生长 激素 和 泌乳 素 也 有 一 定 关系 。 贫 血 呈 正 
常 红细胞 正常 色素 性 ,少数 为 轻 度 低 色 素性 或 大 细胞 性 。|7 
采用 甲状 腺 素 、 可 的 松 、 生 长 激素 蔡 代 治疗 .贫血 可 以 纠正 ， 
EPO 治疗 可 提高 有 效率 。 

(五 ) 甲状 旁 腺 功能 亢进 症 (hyperparathyroidism) 简 
称 甲 旁 亢 , 继 发 性 甲 旁 亢 见 于 慢性 肾 误 贫血 。 原 发 性 甲 旁 
亢 贫血 罕见 , 约 占 5. 1 中 。 贫 血 呈 正常 细胞 正常 色素 性 .无 
白细胞 和 血小板 减少 ,网 织 红细胞 不 增高 。 贫血 原 因 从 清 ， 
可 能 与 肾 功能 不 全 、 骨 散 纤维 化 等 因素 有 关 . 有 认为 甲状 旁 
腺 激素 体外 可 抑制 红 系 祖 细胞 生长 。 
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第 十 四 市 ”其 他 类 型 的 贫血 
王 小 钦 ” 林 果 为 


前 数 节 已 分 别 叙述 了 常见 的 贫血 综合 征 : 此 外 尚 有 其 
他 类 型 的 贫血 综合 征 . 现 分 述 如 下 。 


一 、 铁 太 幼 细胞 性 贫 自 


铁 粒 幼 细胞 性 贫血 (sideroblastic anemia., SA) 是 国 幼 
红细胞 线粒体 有 和 缺陷 ,导致 血红 素 原 疏 啉 环 合成 障 仍 和 铁 
利用 不 良 ,使 过 多 铁 (Fei”) 在 幼 红 细胞 
的 一 组 异 质 性 贫血 综合 征 。 其 共同 特点 是 
胞 增多 ,出 现 环 形 铁 粒 幼 细 胞 ,并 伴 无 效 性 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


胞 是 指骨 入 涂 片 普鲁士 蓝 染 色 , 幼 红细胞 内 粗大 的 铁 颗 粒 
围绕 细胞 核 旦 环 状 分 布 ( 和 线粒体 环 核 分 布 一 致 )。 依 据 
2008 年 WHO 标准, 要求 幼 红 细胞 内 铁 颗 粒 宇 5 粒 , 环 核 
1/3 周 以 上 ,环形 铁 粒 幼 细胞 宇 15%( 占 红 系 ) 具 有 诊断 
价值 。 

依据 病因 不 同 ,可 分 为 以 下 三 种 临床 类 型 。 

(一 ) 遗传 性 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 (hereditary sideroblastic 
本 证 罕见 ,可 有 多 种 遗传 方式 ,但 大 多 数 为 又 连 
锁 遗 传 ,X 染色 体 上 编码 红 系 5- 氨 基 Y 国 成 酸 合成 酶 
(ALAS-2) 的 基因 突变 ,使 ALAS-2 和 磷酸 吡 哆 醛 的 亲 和 
力 发 生 改 变 ,造成 ALA 合成 酶 缺陷 ,应 用 维生素 B; 治疗 
可 能 有 效 。 患 考 绝 大 多 数 为 男性 。 贫 血 大 多 出 现 于 出 生 后 
几 个 月 或 几 年 ,也 可 成 年 后 发 病 。 极 个 别 有 常 染色 体 显 性 
或 隐 性 遗传 ,也 可 有 其 他 线粒体 基因 的 突变 。Pearson( 骨 
艇 -胰腺 ) 综 合 征 是 一 种 线粒体 病 ,由 于 线粒体 DNA 缺失 / 
重 排 引 起 多 系统 病变 伴 难 治 性 贫血 。 维 生 素 Bi 反应 性 巨 
幼 细胞 贫血 是 常 染 色 体 隐 性 遗传 疾病 ,SLC19A2 基因 和 缺陷 
影响 维生素 Bi 转运 蛋白 .也 常见 环形 铁 粒 幼 细胞 。 

(二 ) 继 发 性 铁 粒 幼 肌 隐 性 贫 血 和 sideroblastic 
应 用 某 些 药物 或 嗜 酒 等 可 引起 继 发 性 铁 粒 幼 细 
胞 性 贫血 ,发 生 率 较 原 发 性 SA 多 见 。 常 见 的 药物 有 抗 结 
核 药 \ 吡 哆 醇 持 抗 药 、 氛 短 素 ,乙醇 .DD- 青 夫 胺 等 ,还 可 继 发 
于 铅 、 匀 中毒 及 慢性 炎症 性 疾病 和 肿瘤 等 。 其 中 乙醇 是 最 
常见 的 病因 ,大 量 饮 酒 几 周 后 即 可 出 现 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 ， 
特别 是 醒酒 和 营养 缺乏 (维生素 B 缺乏 ) 同 时 存在 时 。 继 
发 性 SA 环形 铁 粒 幼 细胞 较 少 ,红细胞 无 效 生成 也 较 轻 微 。 
但 发 于 药物 的 SA 可 以 出 现 严 重 的 贫血 .其 至 需要 输血 
发 性 SA 一 旦 停 药 ,脱离 化 学 各 物 接触 或 控制 原 
A 多 能 随 之 消失 。 使 用 维生素 Bs 可 加 速 贫 血 的 
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发 
纠正 。， 

(三 ) 原 发 性 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 (primary sideroblastic 
印 骨 艇 增 生 异 常 综合 征 CMDS) 的 难 治 性 贫血 伴 
胞 (RARS)。MDS 可 有 线粒体 DNA 突变 ， 

UE at 现 是 MDS 中 重要 
造血 现象 . 
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环形 铁 细胞 


















的 病态 RARS 有 两 种 类 型 :名 单纯 铁 粒 a 
性 贫血 ,单纯 崇 及 祖 细 胞 而 其 他 j 胞 正 

多 系 发 育 异 常 的 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 。 前 者 的 预后 优 于 后 
者 、 国 前 者 1 血 病 低 , 生 存 甚 长 。 










J 性 贫血 可 呈 小 细胞 低 色素 性 贫血 .也 可 星 
性 贫血 ,如 伴 MDS 则 时 大 细胞 型 贫血 . 亦 可 有 
: 即 小 细胞 低 色 素性 红细胞 和 正常 红细胞 、 正 色 
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ls 治疗 数 月 血红 蛋白 恢复 正常 ， ,有 效 者 宜 予 维持 治疗 ， 
但 必须 注意 长 程 大 剂 鼻 治疗 有 引起 周围 神经 病 的 危险 ; 
@ 长 期 输血 治疗 宜 同 时 用 去 铁 治 疗 ; @ 促 红细胞 生成 素 
(EPO 〇 ) 治 疗 , 凡 血清 EPO 水 平 之 200U/L 常 无 效 ,EPO 和 
G-CSF 联合 应 用 可 提 疗效 ; 回 异 基因 骨 艇 移 灶 适 用 于 维 
生 素 B; 治疗 无 效 严 重型 : 传 性 铁 粒 幼 细胞 性 贫血 和 高 危 
( 难 治 性 贫 血 伴 环 状 铁 粒 幼 细 胞 ) (RARS)。 









二 、 急 性 失血 后 贫血 






失血 是 贫血 最 常见 的 原因 。 慢 生长 es 

铁 耗 竭 . 引 起 缺 铁 性 贫血 。 因 外 伤 3 病 致 血管 破 询 ,或 凝 
血 、 止 血 障碍 等 使 大 量 血 液 在 短期 内 丢失 ,可 致 急性 失血 后 
影响 血 容量 ,其 


贫血 (acute post- hemorrhagic anemia) ， 主要 影 
发 生 初期 贮 铁 并 不 减少 。 
和 急性 大 量 失 血 的 主要 病理 生 里 改 
少 , 动 脉 血压 降低 。 早 期 代 偿 机 第 
调整 及 肾上腺 素 能 的 刺激 作用 ,使 心率 加 | 快 、 心 输血 量 增 
加 ,循环 血 量 重新 分 配 ,皮肤 、 肌 肉 和 脾 、 籽 及 家 忆 进 由 入 收 
缩 ,以 保证 重要 脏 器 组 织 以 及 对 缺 氧化 感 器 富 如 ， 心服 本 
脑 组 织 的 血液 供应 。 并 通过 红 细 所 内 ] 合 成 更 多 的 2,3- 二 磷 
酸 甘 油 酸 及 血红 蛋白 氧 离 曲 线 右 移 , 使 色 织 氢 释 放 站 
该 期 的 主要 临床 表现 是 血 容量 不 足 。 由 于 红细胞 和 血浆 是 
按 比例 丢失 , 故 测定 血红 蛋白 和 血细胞 胞 比 容 仍 可 在 正常 范 
围 。2 一 3 天 后 血 容量 的 恢复 主要 依靠 水 、 电 解 质 和 有 
从 血管 外 被 动员 入 血 , 使 血浆 容量 扩 增 : 血液 被 稀释 , 乔 
度 降 低 , 血 流 加 快 ,有 利于 组 织 摄取 更 多 的 气 ， 但 另 一 方面 
血红 蛋白 浓度 和 血细胞 比 容 不 断 下 降 , 出 现 贫血 。 急 性 失 
血 引起 组 织 缺 氧 , 可 刺激 肾脏 产生 红细胞 和 成 崇 , 促 
幼 红细胞 增生 ,急性 失血 3 一 6 天 后 幼 红细胞 开始 增生 
10 天 达 高 峰 , 骨 全 的 从 当 能 力也 于 符 履 造血 功 冯 







































胞 生成 索 的 反应 忆 
贫血 是 正常 ， 血 中 国 织 红 绢 胞 在 筷 


a We 个 





性 失血 后 2 一 3 天 内 开 始 升 高 ， ge 大 达 
5 为 一 30 交 。 急 性 失血 后 2 一 5 小 时 FF 
增 商 可 达 (10 一 20) X1087L .最 商 可 达 35X 
中 性 粒 细胞 增多 , 核 左 移 , 甚 至 出 现 幼 粒 细胞 。 急 性 类 后 
1 一 2 小 时 内 ,血小板 开始 升 高 .个 别 可 达 1000X10 Ts 
性 失血 后 3 天 督 散 可 时 增生 象 .主要 是 幼 红 4 有 胞 增生 
常 幼 红细胞 型 。 约 在 出 血 停止 后 10 一 世 天 幼 红 
象 基 本 消失 ,白细胞 和 血小板 多 在 3 一 5 天 恢复 正 芝 ， 折 细 
胞 .血小板 和 网 织 红细胞 持续 天 高 者 ;必须 排除 潜在 出 血 的 
可 能 。 

急性 内 出 血 ;血液 进入 体腔 、 慌 肿 内 和 如 
红细胞 破坏 出 现 游离 胆 红 亲 和 


会 超过 








呈正 











































琉 覃 自 降 低 加 上 网 织 红细胞 增多 .F 村 贫 奋 : 筑 注 总 
鉴别 - 








第 二 章 贫 血 
治疗 原则 首先 应 当 针对 出 血 的 原因 立即 设法 止血 , 另 anemia*MHA) 又 称 红细胞 破碎 综合 征 : 是 一 组 继 发 性 贫血 
一 方面 要 采取 紧急 措施 补充 血 容 量 , 防 止 休克 的 发 生 。 迅 ”综合 征 ,主要 是 由 于 红细胞 在 血管 内 受 -机械 性 损伤 破坏 所 
速 输入 生理 盐水 、 复 方 生 理 盐 水 .血浆 , 右 旋 糖 醋 . 白 蛋白 或 致 的 病症 。 可 见于 下 列 疾病 : 
产 乙 基 淀 粉 , 并 立即 配 血 尽 早 输入 全 血 或 红细胞 。 对 贫血 1. 见于 血栓 性 血小板 减少 性 紫 首 (thrombotic throm- 
本 身 一 般 不 需 特殊 治疗 ,应 在 渡 过 急性 期 后 及 早 给 予 高 蛋 bocytopenia purpura, TTP)、 溶 血尿 毒 综 合 征 (hemolytic 
白质 、 富 维生素 的 饮食 ,如 果 体内 贮 铁 充 分 .造血 功能 正常 ， uremic syndrome, HUS) 及 弥散 性 血管 内 凝血 (disse 
则 红细胞 在 出 血 停止 后 4~6 周 恢复 正常 ,血红 蛋白 的 恢复 minated intravascular coagulation, DIC), 是 其 临床 表现 的 


























要 落后 2 周 。 有 严重 贫血 者 应 输 红 细胞 纠正 贫血 。 原 有 慢 。 ”一 部 分 。 
性 失血 史 或 原先 贮 铁 芋 不 足 者 ,出 血 停止 病情 稳定 后 可 给 2. 心脏 和 大 血管 病变 ,特别 是 心脏 人 工 辩 膜 壬 换 术 
了 予 铁 剂 ,以 促进 红细胞 的 生成 和 铁 贮 量 的 补充 。 后 。 i pe MHA 出 现 率 已 
_ Wen 很 少见 。 
一 、 骨骸 病 性 贫血 3. 恶性 肿瘤 广泛 播 散 ,肿瘤 细胞 可 以 直接 侵犯 微 血 


管 ,受累 血管 内 皮 细胞 增生 管 腔 内 有 微小 瘤 栓 ,其 中 以 骨 | 人 A 
癌 广 泛 转移 为 最 多 见 ,可 达 半 数 以 上 ,其 次 为 乳腺 瘤 \ 肺 癌 、| LV) 
胰腺 癌 等 。 


骨 侯 病 性 贫血 (myelophtbhisic anemia) 是 骨 授 被 恶性 肿 
瘤 或 其 他 异常 细胞 广泛 浸润 以 及 肉芽 或 (和 ) 纤 维 组 织 大 量 
增生 ,使 骨 秽 结构 破坏 影响 红 系 造血 所 致 的 贫血 。 由 于 血 4 化 疗 相关 的 MHA, 这 些 患 者 绝 大 多 数 使 用 了 化 疗 


液 骨 血 屏 障 破 坏 及 肝 、 牧 和 淋巴 结 的 斤 外 造血 ,使 幼稚 细胞 药物 如 丝 裂 霉 素 C, 器 官 移植 后 也 可 发 生 ,与 预 处 理化 疗 药 
进入 血 流 。 其 特征 除 贫 血 外 周围 血液 出 现 幼 粒 、 幼 红细胞 ， 


et 物 损伤 内 皮 细胞 有 关 。 
tid 5 妊娠 相关 的 MHA ,妊娠 期 和 产后 均 可 发 生 , 子 靖 和 
本 症 常 见 的 病因 是 :@ 肿 瘤 组 织 浸润 骨 丹 ,见于 造血 系 


- 子 痢 前 兆 可 以 诱发 , 发生 HELLP 综合 征 (hemolysis， 
od 痢 如 白血病 、 淋 wo 及 毛细 胞 白血病 ;也 见于 elevated liver enzymes and low platelets syndrome) 。 
和 发行 ene nn 除了 基础 疾病 的 临床 表现 外 ,溶血 发 生 时 有 突然 加 重 
由 ee a ww rig -= os 的 黄 训 ,贫血 发 热 和 出 血 的 表现 , 尿 色 可 加 深 发 红 \ 暑 红 。 
炎症 ,如 结核 和 其 苗 感 nan 类 脂 质 沉积 症 如 OM WU 
雪 放 闪 [ 尼 加 -此 交 痢 下 汕 负 伦理 ;后 尖 闲 音 榨 所 从 深 贫血 、 发 热 等 表现 ;四 外 周 血 涂 片 中 破碎 红细胞 3 中 以 上 ; 

es 人 骨髓 红 系 增生 明显 活 牙 , 网 织 红 细胞 增多 ;全 血小板 计数 








































遗传 人 缺陷 ,表现 为 破 骨 细胞 功能 减低 。 A es 
肿瘤 细胞 浸润 关 监 时 可 有 骨 痛 , 峭 压 痛 和 病理 性 骨折 ， .Oh td 
如 怕 质 破坏 可 引起 高 全 血 症 , 血 消 丰 性 磷酸 栈 升 高 。 老 合 。 甩 红 素 辣 WE or in 下 各 各 自 尿 慢性 者 可 





含 铁血 黄 崇 尿 。 满 足 第 @、@ 项 标准 ,再 有 其 他 两 项 指 
并 骨髓 坏死 时 届 痛 增 剧 且 伴 发热, 骨 售 村 阻 与 坏死 指骨 贿 。 ”有 合 铁 自 黄 案 展 。 满足 第 外、@ 珊 标准 , 表 有 其 他 两 项 指 


细胞 成 分 因 局 部 缺 血 导致 泌 回 性 坏死 ,是 恶性 肿瘤 侵犯 骨 。 标 , 即 可 诊断 。 
et 0 Tr eh a 
兴 组 胞 .正常 色 家 尺 。 血 片 中 可 见 多 妇 性 . 别 破 。 归 性 血红 恒 自 尿 . 弥 散 性 血管 内 演 血 等 鉴别 ， 

, 形 有 让 消 检 红 细胞， A 治疗 原则 为 积极 治疗 原 发 病 .去除 病因 (例如 心脏 注 腊 
3 i 的 重新 车 换 , 肿 瘤 的 控制 ,高 血压 和 自身 免疫 系统 疾病 的 治 

疗 等 )。 加 强 支持 治疗 ,慢性 汉 dt 见 ,可 给 予 

a 转移 时 铁 剂 和 叶酸 。 严 重 贫血 时 可 以 输 红 细胞 。 血 桨 置换 仅 在 少 

船 纤维 化 或 肉芽 肿 的 诊断 更 有 价值 。 ee 数 病例 有 效 。 


发 现 肿 奖 转移 人 伪 纤 维 化 及 骨 硬 化 。 
sd 2 a 
在 诊断 骨 艇 病 性 贫血 时 ,必须 注意 周 轿 血液 出 现 幼 料 五 、 先 天 性 红细胞 生成 
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笛 周 昌 
和 幼 红细胞 也 见于 大 蝇 失 血 ,溶血 、 峭 骨 增 生 异常 综合 征 及 异常 性 贫血 
类 百 血 病 肥 应 等 ,应 加 以 鉴别 。 
治疗 以 针对 原 发 病 为 主 。 对 贫血 本 身 可 选用 雁 激 素 及 先入 性 红细胞 生成 异常 性 贫血 (eongenital dvservthro 















ey :遗传 性 贫血 。 主 
四 疯 如 多 核 、 核 体 裂 
四 、 血管 闹 性 海 滨 和 性 贫 鳃 和 巨 幼 样 变 : 加 负 位 过 多 。 

CDA 发 病 年 龄 在 新 生 儿 胎儿 水 肿 时 被 诊 
微血管 病 性 溶血 性 贫血 (Cmicroangiopathie hemolytic 。 断 . 也 可 在 吾 少年 发 病 、 临 床 表 现 有 间 黎 性 黄 辣 、 贷 者 , 谋 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


红色 尿 等 。 少 数 病例 仅 有 高 胆 红 素 血 症 ,而 无 贫血 。 悍 性 
患者 常 伴 胆 石 症 。 肝 脾 大 程度 不 一 。 

根据 细胞 形态 和 血清 学 的 改变 分 为 TI 工 、 亚 三 型 ,以 
CDA 本 型 最 常见 , 约 占 病例 的 2/3, 也 有 些 病例 难以 归 人 
三 型 中 的 任何 一 型 ,可 称 为 变异 型 。 

CDAI 型 约 占 15%, 为 常 染色 体 隐 性 遗传 ,CDAT 型 
基因 定位 于 15q15. 1-15. 3。 酸 溶血 试验 阴性 ,诊断 主要 依 
据 形 态 学 改变 。 多 以 贫血 、 黄 盖 、 肝 脾 大 起 病 ,可 有 指 ( 趾 ) 
骨 栈 形 等 表现 。 贫 血 为 大 细胞 性 , 骨 和 通红 系 增生 伴 巨 幼 样 
变 。 电 镜 下 见 幼 红 细胞 核 染 色 质 呈 海绵 状 ,细胞 核 间 有 染 
色 质 连接 , 即 染 色 质 间 桥 。CDA I 型 大 多 数 进 展 缓慢 , 少 
数 需 要 输血 治疗 ,在 输血 依赖 性 患者 可 考虑 脾 切 除 。 促 红 
细胞 生成 素 一 - 般 无 效 。 干 扰 素 a-2a 在 部 分 患者 有 效 , 特 别 
是 伴 丙 型 肝炎 的 患者 。 如 果 有 铁 负 荷 过 多 的 表现 ,应 积极 
去 铁 治疗 。 

CDAI 型 为 常 染色 体 隐 性 遗传 ,CDAI 型 基因 定位 于 
20q11.2。 本 型 除了 骨 骨 红 系 形态 学 改变 外 ,最 大 的 特点 是 
酸 溶血 试验 阳性 ,患者 红细胞 在 30 色 正常 人 血清 中 敌 育 ， 
酸 溶血 试验 呈 阳 性 ,但 用 自身 血清 做 此 试验 为 阴性 ,并 呈 粮 
水 试验 亦 为 阴性 ,可 与 PNH 鉴别 。 所 以 此 型 又 称 之 为 : 进 
传 性 多 核 幼 红细胞 伴 阳 性 酸 溶血 试验 (hereditary erythro- 





第 一 节 ”白血病 概述 


许 小 平 


[所 病 Leukemia) 是 一 组 异 质 性 恶性 克隆 性 疾病 , 系 
造血 下 细胞 / 祖 细胞 突变 引起 的 造血 系统 恶性 肿 癌 。 其 主 
径 表 现 为 异常 血细胞 即 自 血 病 细 胞 ) 在 骨 艇 及 其 他 造血 组 
织 中 失 制 地 增生 ,浸润 各 种 组 织 , 而 正常 造血 功能 受到 元 
制 ,正常 血 细胞 生成 减少 ,产生 相应 的 临床 表现 ,周围 血 细 
钨 有 质 和 组 的 变化 。 


【分 类 与 分 型 】 

- 般 可 根据 临床 表现 .细胞 开 
疫 学 及 细胞 和 分 子 选 传 学 进行 分 类 。 常 
方法 







细胞 化 学 、 细 胞 免 
用 的 有 下 列 分 类 
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blastic multinuclearity with positive acidified test, HEMP- 
AS)。 另 一 血清 学 特点 为 由 于 红细胞 表面 存在 胎儿 i 抗原 ， 
所 以 用 抗 i 和 抗 1 血清 红细胞 明显 凝集 。CDA 本 型 患者 红 
细胞 膜 蛋白 有 糖 基 化 缺陷 ,SDS-PAGE 电泳 可 见 带 3 蛋白 
移动 速率 加 快 ,而 工 型 和 下 型 不 明显 。 患者 贫血 为 正 细胞 
性 ,有 黄 盖 和 肝 脾 大 。 大 多 数 进 展 缓慢 ,输血 依赖 者 可 以 脾 
切除 。 预 防 继 发 性 血色 病 甚 为 重要 。 曾 有 报道 异 基因 肯 角 
移植 获得 治愈 。 

CDA 夺 型 最 少见 ,为 常 染色 体 显 性 踪 传 ,CDA 了 TL 型 基 
因 定 位 于 15q21-25。 诊 断 主要 依靠 形态 学 , 酸 溶血 试验 阴 
性 ,但 用 抗 i1 和 抗 血清 红细胞 可 以 凝集 。 贫血 为 大 细胞 
性 , 轻 到 中 度 。 骨髓 中 特征 性 表现 为 巨大 的 多 核 幼 红细胞 ， 
可 以 占 到 30 中 以 上 ,最 多 可 达 12 个 核 。 与 CDAIT 型 不 同 ， 
电镜 下 幼 红 细胞 无 海绵 状 染 色 质 。 以 支持 治疗 为 主 。 
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(一 ) 按 病程 缓急 以 及 细胞 分 化 程度 分 类 可 将 白 血 
病 分 为 :四 急性 白血病 (acute leukemia) :病情 发 展 迅速 ' 骨 
链 及 外 周 血 中 以 异常 的 原始 及 幼稚 细胞 为 主 ,一 般 要 超过 
20%;@ 慢 性 白血病 (chronic leukemia) :病程 较 绥 慢 , 刁 扩 
及 外 周 血 中 以 异常 的 较 成 熟 细胞 为 主 ,其 次 为 幼稚 细胞 ' 诛 
始 细胞 常 不 超过 10% 一 15 听 。 

(二 ) 按 白 血 病 细胞 的 形态 和 细胞 化 学 特征 分 类 
1976 年 FAB( 法 美英 ) 协 作 组 将 急性 白血病 分 成 急性 淋 
巴 细胞 白血病 (acute lymphoblastic leukemia, ALL), 简称 
急 淋 ,和 急性 髓 系 白血病 (acute myeloid leukemia， AMIL) 两 
类 。FAB 分 类 以 形态 学 为 主 . 自 1976 年 
简易 实用 ,对 白血病 的 治疗 和 和 估计 统 后 有 一 定 
世纪 80 年 代 以 来 经 多 次 修订 完善 ,已 为 世界 各 国 血 ; 
家 所 采用 :成 为 国际 上 统一 的 分 型 方法 。FAB 分 类 将 ALL 
按 原 始 淋巴 细胞 的 大 小 及 形态 学 分 为 、L 和 15 3 个 业 























型 ,将 AML 分 成 Me 至 M 8 个 亚 型 ,其 中 Ms、Mi、M, Ms 
系 按 艇 系 白血病 细胞 的 分 化 程度 依次 分 型 ,M: 为 急性 粒 单 
核 细 胞 白血病 (acute myelomonocytic leukemia, AMMoL), 简 
称 急 粒 单 ,Ms 为 急性 单 核 细 胞 白血病 (acute monocytic 
leukemia,AMoL) ,简称 急 单 ,Ms 为 急性 红 白 血 病 (acute 
erythroid leukemia, AEL), M; 为 急性 巨 核 细 胞 白血病 
(acute megakaryoblastic leukemia, AMKL)。 我国 1986 年 
在 天 津 召开 全 国 白血病 分 类 、 分 型 讨论 会 ,以 FAB 分 型 方 
法 为 基础 将 AML 分 成 Mi 、Ms,、Mas 、Ma Ma, 、M., 、 Mn 、 
Mi MEo Mi、 Ms、 Me 、M; 等 亚 型 。 

滴 性 白血病 分 为 慢性 淋巴 细胞 白血病 (chronic lym- 
phocytic leukemia, CLL), 简 称 慢 淋 ;慢性 粒 细 胞 白血病 
(chronic myelogenous leukemia, CML) ,简称 慢 粒 ;慢性 粒 - 
单 核 细 胞 白血病 (chronic myelomonocytic leukemia， 
CMMD) ;慢性 中 性 粒 细胞 白血病 (chronic neutrophilic leu- 
kemia,CNL); 毛 细胞 白血病 (hairy cell leukemia, HCL) 利 
幼 淋巴 细胞 白血病 (prolymphocytic leukemia, 了 PLL) 等 。 
少见 和 特 丈 类 型 白血病 包括 低 增 生性 白血病 (hypo- 
plastic leukemia》、 链 系 肉 瘤 (myeloid sarcoma)、 嗜 酸性 粒 
细胞 白血病 (eosinophilic leukemia) 、 嗜 碱 性 粒 细胞 白血病 
《basophilic leukemia) 、 肥 大 细胞 (或 组 织 嗜 碱 细胞 ) 白 血 病 
(mast cell leukemia) ,成 人 本 细胞 白血病 Cadult T cell leu- 
kemia) 、 浆 细胞 白血病 (plasma cell leukemia) 、 毛 细胞 白 血 

、 急 性 混合 细胞 白血病 (mixed phenotype acute leukemia) 
和 急性 全 能 增殖 症 伴 骨髓 纤维 化 (acute panmyelosis with 
myelofibrosis) 等 。 

(三 ) 根据 白血病 细胞 形态 、 免 疫 学 标记 及 细胞 遗传 学 
分 类 ” 随 着 单 克隆 抗体 在 白血病 中 的 应 用 ,又 可 根据 免疫 
学 标记 把 ALL 分 成 6 个 亚 型 ; 早 B 前 体型 .普通 型 .前 B 
型 \B 细 胞 型 \ 早 工 前 体型 和 工 细胞 型 。 但 大 多 数 骨 系 细 
胞 的 单 克 隆 抗体 缺乏 特异 性 ,上 且 揣 系 白血病 细胞 在 不 同 成 
涩 阶 段 的 表面 抗原 并 不 呈 一 致 性 顺序 出 现 ,所 以 骼 细胞 白 
血 病 免疫 学 分 类 尚 有 待 探 索 。 由 于 单 克隆 抗体 的 较为 广泛 
应 用 ,已 发 现 了 有 两 系 共 至 三 四 系 标记 并 存 的 恶性 造血 细 
胞 。 成 人 ALL 中 有 23% 表 达 艇 系 抗原 ,AML 中 有 20% 表 
达 淋 巴 细胞 相关 分 化 抗原 ,这 是 细胞 系 问 反常 抗原 表达 。 
而 急性 混合 细胞 白血病 系 指 链 细胞 系 和 淋巴 细胞 系 共同 累 
及 的 一 组 急性 白血病 。 

对 白血病 细胞 遗传 学 的 研究 ,尤其 是 染色 体高 分 辩 技 
术 的 应 用 等 ,发 现 某 些 类 型 的 白血病 存在 着 特异 或 相对 特 
异 的 遗传 守 :。 随 着 研究 的 不 断 深入 ,人 们 逐步 认识 到 
在 白血病 这 组 高 度 异 质 性 的 疾病 中 ,细胞 分 子 遗 传 学 的 标 
志 性 改变 往往 较 形态 学 、 细 胞 化 学 及 免疫 标志 的 变化 更 能 
深刻 反映 疾病 本 质 。 所 以 自 20 世纪 90 年 代 起 ,国际 上 自 
血 病 分 型 倾向 于 形态 学 (M) 、 免 疫 学 (D) 和 遗传 学 (C) 相 结 
合 的 MIC 分 类 法 ,如 再 加 上 分 子 生 物 学 方法 (MD) 则 为 
MICM 分 类 法 。2001 年 正式 公布 的 世界 卫生 组 织 (WHO) 
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造血 和 淋巴 组 织 肿瘤 分 类 .该 分 类 于 2008 年 第 4 版 义 作 了 
重要 修订 (简称 WHO 分 类 ) 即 是 应 用 MICM 分 类 法 的 典范 。 
WHO 分 类 中 疾病 实体 之 问 界限 较 FAB 分 类 更 为 清晰 ,解决 
了 某 些 单 赁 形态 难以 分 型 或 易 混 淆 白血病 的 诊断 .目前 已 为 
国外 众多 国家 的 血液 和 肿瘤 工作 者 所 采用 ,国内 有 条 件 的 单 
立 也 正在 逐渐 推广 。WHO 分 类 将 急性 白血病 分 为 AML、 
ALL 和 系列 不 明 急 性 白血病 三 大 类 ( 详 见 表 20-3-1、 表 20-3- 
2\ 表 20-3-3)。 将 AML 和 ALL 中 伴 有 重 现 性 遗传 学 异常 单 
独 分 开具 有 重要 意义 .对 了 解 急性 白血病 发 病 机 制 .判断 预 
后 及 采用 不 同治 疗 方案 都 有 重要 价值 。 以 AML 为 例 . 仅 
25%~30% 的 病例 诊断 为 AML.NOS。 随 着 遗传 学 研究 深 
入 ,今后 诊断 为 AML, NOS 的 病例 将 逐渐 减少 。 
分 类 .原始 淋巴 细胞 白血病 (lymphoblastic leukemia. ALL) | 
和 淋巴 母 细 胞 淋巴 六 (lymphoblastic lymphoma.， LBL) | 



































表 20-3-1 WHO(2008) 有 关 AML 分 类 


AML 伴 重 现 性 遗传 学 异常 

AML 伴 t(8;21)(q22;q22);RUNXI-RUNXITI1 

AML 伴 inv (16) (pl3.1q22) 或 1(16; 16) (pl3.1; 
q22) ;CBFB/MYHI11 

急性 早 幼 粒 细胞 白血病 伴 t(15;17)(q22:ql2);PML- 
RARA 

AML 伴 19;11)(p22;q23);MLLT3-MLL 

AML 伴 t(6;9)(p23;9q34);DEK-NUP214 

AML 伴 inv《3)(q21q26.2) 或 t(3;3)(q21; q26. 2); 
RPN1-EVI 

AML (原始 巨 核 细胞 性 ) 伴 tC(1; 22) (p13; ql3); 
RBM15-MKL1 

AML 伴 NPM1 突变 

AML 伴 CEBPA 突变 


AML 伴 MDS 相关 改变 
治疗 相关 链 系 肿瘤 


AML ,非特 指 型 (AMIL,NOS) 
AML 微分 化 型 
AML 无 成 熟 型 


AML 成 熟 型 
细胞 白血病 


急性 粒 单 核 





六 细胞 和 单 核 细胞 白血病 
拍 血 病 













核 细 胞 白血病 
和 急性 嗜 碱 性 粒 细胞 白血病 
和 急性 全 笛 增 殖 证 伴 骨 散 纤 维 化 
授 系 肉瘤 
Down 综合 征 相 关 狂 系 增生 症 





原始 细胞 性 背山 胞 样 树 突 状 细胞 肿 交 





按 WHO 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
表 20-3-2 WHO(2008) 有 关 ALL 分 类 


B 原 始 淋 巴 细胞 白血病 /淋巴 痛 , 非特 指 型 (BALL/ 
LBL, NOS) 


也 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 重 现 性 遗传 学 异常 

B 原 始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 1(9; 22) (q34; 
qll. 2) ;BCR-ABL-1 

了 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 t(v; 11923); MLL 
重 排 

B 原 始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 +(12; 21) (p13; 
q22) ;TEL-AML1CETV6-RUNXI1) 

了 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 超 二 倍 体 

也 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 亚 二 倍 体 

B 原 始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 t(5;14) (gq31;q32); 
IL3-IGH 

了 B 原 始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 伴 t(1; 19) (q23; 
p13. 3);E2A-PBX1(CTCF3-PBX1) 


工 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 




















表 20-3-3 WHO(2008) 有 关系 列 不 明 急性 白血病 分 类 
急性 未 分 化 白血病 

混合 表 型 急性 白血病 伴 t(9;22)(q34;ql1. 2); BCR-ABL1 
混合 表 型 急性 白血病 伴 ttv;11q23); MLL 重 排 

混合 表 型 急性 白血病 ,B/ 髓 ,非特 指 型 

混合 表 型 急性 白血病 .T/ 骨 ,非特 指 型 
混合 表 型 急性 白血病 ,非特 指 型 -罕见 类 型 

NK 细胞 原始 淋巴 细胞 白血病 /淋巴 瘤 


同属 一 种 疾病 实体 , 称 ALL/LBL。FAB 分 类 中 的 ALL-L; 
已 命名 为 Burkitt 淋巴 瘤 /白血病 (Burkitt lymphoma/leu- 
kemia), 归 和 人 成熟 了 细胞 肿瘤 ,不 应 称 B-ALL; 将 慢性 白 血 
病 中 慢性 淋巴 细胞 白血病 /小 淋巴 细胞 淋巴 瘤 (chronic 
lymphocytic leukemia/small lymphocytic lymphoma, CLL/ 
SLL)、B 幼 淋巴 细胞 白血病 (BPLL)、 毛 细胞 白血病 
(HCL) 凡 入 成 熟 B 细 胞 肿瘤 ;将 工 幼 淋巴 细胞 白血病 ( 工 

PLL)、T- 大 颗粒 淋巴 细胞 白血病 (T-cell large granular 
lymphocytic leukemia, T-LGLIL). 侵袭 型 NK 细胞 白血病 
(aggressive NK cell leukemia) ` 成 人 丁 细胞 白血病 /淋巴 六 

















和 NK 细胞 肿瘤 ;将 慢性 
粒 细胞 白血病 CCNI) 、 悍 


by 
洋 


粒 细 胞 自 血 病 (CML)、 慢 性 中 性 
: 嗜 酸性 粒 细胞 白血病 (chronic 
eosinophilic leukemia, C LL) 归 入 骨骸 增殖 性 肿 癌 (MPN)，; 
生 粒 - 单 核 细胞 白血病 (CMML) 归 人 和 人骨 能 增生 蜡 常 /时 
迄 增 秆 性 肿瘤 myelodysplastic/myeloproliferative neo 
Dlasms, MDS/ MPN) 。 










〖 流 行 病 学 】 
自 血 病 是 一 种 常见 的 恶性 肿瘤 . 占 癌症 总 发 病 数 的 
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3 咒 一 5 外 。 据 西方 国家 统计 ,白血病 总 年 发 病 率 8 一 10/10 
万 , 近 30 年 来 都 稳定 在 此 水 平 , 据 推算 全 世界 每 年 有 新 病 
例 20 万 一 25 万 ,在 同一 时 期 的 估计 病例 数 可 达 50 万 。 在 
我 国 各 年 龄 组 恶性 肿瘤 的 死亡 率 中 白血病 占 第 6 位 (男性 ) 
和 第 8 位 (女性 ), 在 儿童 及 35 岁 以 下 的 人 群 中 则 占 第 
1 位 。 

(一 ) 发 病 率 与 死亡 率 ” 白 血 病 的 分 布 是 世界 性 的 ,其 
发 病 率 和 死亡 率 有 相当 大 的 地 区 差别 。 据 统计 ,全 球 最 高 
年 龄 标 化 死亡 率 见于 西欧 .大洋洲 和 北美 洲 ,男性 达 4 8~ 
7. 4/10 万 人 年 ,女性 达 3. 2 一 4 6/10 万 人 年 , 据 以 色 列 、 哥 
斯 达 黎 加 的 统计 和 上 述 工业 化 国家 类 似 。 但 亚洲 及 拉丁 美 
洲 则 较 低 ,男性 为 3.7 一 4.5/10 万 ,女性 为 28 一 3.5/10 
万 。 据 美国 统计 ,1970 一 1994 年 年 龄 标 化 白血病 死亡 率 ， 
白 种 人 男性 8. 80/10 万 ,女性 5. 16/10 万 ,与 前 20 年 类 似 。 
根据 我 国 恶性 肿瘤 3 年 (1973 一 1975 年 ) 死 亡 回顾 调查 , 白 
血 病 年 龄 校正 死亡 率 男性 为 2. 79/10 万 ,女性 为 2. 23/10 
万 ,与 亚洲 国家 相近 而 明显 低 于 欧美 国家 。20 世纪 70 年 
代 以 后 随 着 化 疗 方案 和 造血 干细胞 移植 技术 的 不 断 改进 ， 
已 有 更 多 的 患者 能 长 期 生存 ,因此 上 述 死亡 率 已 不 能 完全 
代表 目前 的 发 病情 况 。 

白血病 发 病 率 和 死亡 率 的 地 区 差异 基本 相 一 致 。 根据 
1997 年 五 大 洲 癌症 发 病 率 统计 ,白血病 发 病 率 坡 高 的 还 是 
北美 洲 . 澳 大 利 亚 和 新 西 兰 的 白 种 人 ;其 次 是 北欧 、 西 欧 ; 南 
欧 和 以 色 列 犹太 人 为 中 等 水 平 ; 中 国 、 日 本 、 印 度 为 低 水 平 ， 
美国 非 廿 班 牙 背 白 种 人 男性 年 龄 较 正 年 发 病 率 高 达 14, 1/ 
10 万 人 ,女性 为 8.3/10 万 人 。 我 国 白 血 病 的 发 病 率 与 亚 
洲 国家 相近 而 明显 低 于 欧美 国家 。 中 国医 学 科学 院 血 液 学 
研究 所 曾 组 织 了 全 国 22 个 省 \ 市 、 自 治 区 46 个 调查 点 ， 
60 557 127 人 (1986 一 1988 年 ) 的 白血病 发 病 率 调查 ,年 发 
病 率 为 2. 76/10 万 ,大 部 分 地 区 的 发 病 率 与 全 国 发 病 率 相 
比 无 明显 差别 ,但 油田 和 污染 地 区 的 发 病 率 明显 增高 ,大 城 
市 的 发 病 率 高 于 农村 。 

白血病 发 病 率 的 种 族 差别 只 有 CLL 较 肯 定 ,而 其 他 类 
型 白血病 并 不 明显 。 男 性 CLL 的 发 病 率 北美 洲 为 0.9~ 
3.1/10 万 ,欧洲 为 0. 1 一 2. 7710 万 ,大 洋 洲 为 0. 5 一 0710 
万 ,而 亚洲 为 0. 1 一 0. 4710 万 ,我 国 为 0.05/10 万 。 

白血病 的 发 病 率 是 否 逐 年 升 高 未 有 肯定 的 结论 。 国 外 
乡 数 统计 资料 认为 从 全 球 范围 看 , 自 20 世纪 60 年 代 以 来 ， 
白血病 的 发 病 率 基本 上 是 平稳 的 。 所 谓 白 血 病 总 死亡 率 的 
增高 主要 和 老年 人 白血病 死亡 率 显著 升 高 有 关 , 儿童 自 血 
病 发 病 率 反而 有 不 同 程度 的 降低 。 我 国平 项 山 市 10 年 日 
血 病 发 病 率 追踪 观察 也 未 发 现 有 明显 差别 。 

(二 ) 性 别 和 年 龄 发 病 率 ” 据 各 地 区 ,各 年 代 户 笑 病 的 
性 别 发 病 率 调查 ,男女 之 比 为 1: 1 一 1.6 : 1。 我 国 1986 
1988 年 调查 资料 表明 男性 白血病 发 病 率 为 2. 98 10 万 ， 
女性 为 2.52/10 万 ,男性 发 病 率 咯 高 于 女性 ,尤其 是 百 少 
年 和 老年 人 发 病 率 的 性 别 差别 更 明显 ,前 者 尤 见于 ALl.， 
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后 者 尤 见于 AML。CML 各 年 龄 组 都 是 男性 发 病 率 高 表 20-3-4 急性 白血病 WHO 分 型 构成 比 


女性 ,CLL 在 50 岁 以 上 年 龄 组 ,男性 发 病 紊 明显 高 于 









































二 他 WHO 亚 型 例 数 ”构成 比 (%) 
观察 白血病 年 龄 的 发 病 率 曲线 , 发 现在 5 岁 以 下 及 AML 0 
15~20 岁 间 有 两 个 小 高 峰 . 在 40 岁 以 后 随 人 de AML 位 t(8;21)(q22;q22) 46 10. 6 
率 逐 渐 升 高 ,高 峰 年 龄 在 60 岁 以 后 。 各 型 白血病 发 病 年 龄 AML 伴 inv(16) (pl3;q22) 或 t 13 3.0 
不 尽 相同 , 据 美国 统计 ,ALL 在 5 岁 以 下 发 病 率 较 高 (3. 8/ 16;16) (p13;q22) 
10 万 ),5 岁 以 后 逐渐 下 降 , 至 25 一 29 岁 最 低 (0.2/10 万 )， AML 伴 t(15;17)(q22;ql2) 78 17.9 
到 老年 期 又 升 高 (3. 7/10 万 ); AML 在 30 岁 以 前 发 病 率 较 AML 伴 11g23C(MLL) 17 3.9 
征 相 Es er 
低 (0. 8/10 万 ) 以 后 随 年 龄 逐渐 升 高 .至 70 岁 以 后 可 高 达 AML 伴 多 系 病态 造血 57 jg. 
14.8/10 万 ;CML 发 病 率 在 25 岁 以 前 甚 低 (0.2/10 万 ), 中 Uy 
年 后 发 病 率 增高 ;CLL 在 30 岁 以 前 罕见 , 而 老年 人 可 达 治疗 相关 AML . a 
28.3/10 万 。 我 国 1986 一 1988 年 的 调查 资料 也 有 类 似 情 。 ”微分 化 型 AML 10 2.3 
况 。 白 血 病 发 病 高 峰 年 龄 为 50 一 69 岁 ; ALL 发 病 高 峰 年 林 成 熟 型 AML 4 0.9 
龄 在 10 岁 之 前 ,之 后 逐渐 降低 .进入 老年 期 又 略为 升 高 ， 成 熟 型 AML 56 总 
CML 发 病 率 随 年 龄 增长 逐渐 升 高 ,50 一 59 岁 达 高 蜂 ;CLL 本 
急性 粒 单 核 细胞 白血病 107 25.4 
发 病 率 在 50 岁 以 后 才 有 明显 升 高 。 据 上 海地 区 报道 老年。 “ : 
急性 白血病 的 构成 比 已 从 1984 年 的 9.3 交 上升 军 1993 年 。 急性 单 核 细胞 白血病 8 By 
的 21.2%, 并 且 逐 年 升 高 。 急性 红 白 血 病 3 :7 
(a ee 遍 率 与 构成 比 ”各 型 白血病 的 急性 巨 核 细胞 白血病 3 0.7 
构成 比 以 急性 多 于 慢性 。 据 美国 统计 各 型 白血病 的 构成 和 119 Ig0.0 
ne OO 2 
前 体 B-ALL 101 84.9 
他 类 更 白血病 。 日 本 由 于 CLL 发 病 率 低 (构成 比 2. 5%)、 es 
因此 急性 白血病 十 70% 以 上 。 在 儿童 中 绝 大 多 数 为 急性 。 or 口 烟 有 ; Os 
慢性 仅 占 2.7% 一 5.7% ,几乎 所 有 儿童 的 慢性 白血病 均 为 前 体 T-ALL 17 14.3 
慢 粒 。 根 据 我 国 1986 一 1988 年 凋 查 资料 .各 型 白血病 的 发 其 他 类 型 白血病 





病 率 以 AML 最 商 (. 62/10 万 ).ALL 次 之 (0.69110 万 )， 
CML(0. 36/710 万 ) CI.L(0.05710 万 ) 和 特殊 类 型 (0.03/10 
万 ) 报 低 。1999 年 上 海 市 白血病 协作 组 统计 2867 例 急性 
白血病 FAB 分 型 资料 ,各 琵 型 构成 比 :AML 51.6%,ALL 
35.4%, 其 他 3 中 ;其 中 查分 别 为 31. 3% 66. 3%% .2.5% 
篆 壮 年 分 别 为 70.6%、26.8%、2.6%; 老年 人 分 别 交 
77.5%.17.0% .5.5%, ALL 中 Li 43. 6% ,L: 48. 14% Ls 
8%。 AML 中 MI 7% ,Ms 24. 9% .My 22,. 7% .M; 15.1%、 。 反 转录 病毒 的 
MW 8 和 % a 02% 2007 华海 市 中 站 联合 人 室 的 基因 . 导 敏 狗 细 胞 滥 变 。 
自 血 病 协 作 组 采用 MM 区 二 572 例 成 人 急性 自 血 进入 体内 的 病毒 基因 即使 术 含 有 one .如果 政 变 了 是 四 的 
病 的 WHO 分 型 ,各 亚 列 构成 比 见 表 20-3-4。 正常 功能 .也 有 可 能 引起 白 血 病 。 
人 类 FE 病因 研究 已 有 数 十 年 历史 .但 至 今 
【病因 与 发 病 机 制 】 了 只 有 了 两 种 少见 类 下 1 渍 是 和 病 霉 相关 : 成 人 细胞 自 | 
人 类 白血病 的 确 mh 许多 因 索 被 认为 与 血 病 肯 定 是 由 反 转 录 病 霉 引 起 :EB 病毒 届 DNA 病 雯 . 波 
自 血 病 的 发 病 有 关 。 索 , 此 外 尚 有 站 认为 和 Burkit 白血病 (成 熟 BALL) 发 病 有 关 。1976 | 
传 因素 ,放射 , 化 学 可 因 : 些 染色 体 的 异常 本 人 发 现 了 成 人 工 细 炮 白 血 病 ;淋巴 冯 CATL .以 后 流行 
与 自 血 病 的 发 生 有 0 Da , 病 学 调查 ,发 现在 日 本 西南 部 加勒比 海区 域 及 中 部 此 消 为 
基因 的 位 置 发 生 移动 和 被 色 体 六 基因 结构 的 改 高 J 区 。13980 年 在 ATL 细胞 系 中 发 现 ATL 相关 抗 


(一 ) 病毒 ”早已 证 实 .C 型 RNA 肿 交 

录 病 毒 是 吓 乳 类 动物 (如 小 妃 、 猫 、 牛 .名 
发 性 白血病 的 病因 ,这 种 病毒 能 通过 内 生 的 反 和 转录 
RNA 顺序 合成 DNA 的 复制 品 . 即 前 病毒 
染色 体 DNA 中 后 可 诱发 三 变 。 用 瘤 病 毒 描 谎 
0 背 椎 动物 (包括 人 ) 的 细 电站 因 体内 也 
9 Vonc 被 整合 入 窒 主 细胞 的 
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病 眶 可 能 




















可 直接 引起 细胞 发 这 ,免疫 动能 的 降低 则 有 利于 自 血 | 并 在 电镜 下 发 现 了 病 i 美国 的 Gallo 和 卓 本 的 
病 的 发 生 。 日 汝 赖 夫 分 别 从 患者 培养 细胞 株 中 分 离 出 CC 理 反 转录 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


RNA 病毒 ,命名 为 人 类 工 细胞 白血病 /淋巴 瘤 病 毒 
CHTLV-I) 和 成 人 工 细 胞 白血病 病毒 (ATLV) .以 后 证 实 
HTLV-I 和 ATLV 是 一 致 的 。 这 是 对 人 类 白血病 病毒 病 
四 研究 的 重大 贡献 。 在 ATL 细胞 中 发 现 有 HTLV-I 前 病 
毒 DNA,ATL 患者 血清 中 可 检 出 HTLV- 工 抗体 。ATL 的 
高 发 区 也 是 HTLV- 1 感染 的 高 发 区 。 血 清流 行 病 学 调查 
表明 ,日 本 ATL 流行 区 40 岁 以 上 的 健康 人 群 中 HTLV- 工 
抗体 阳性 率 达 6% 一 37%。 而 非 流行 区 抗体 阳性 率 仅 0 一 
0.015%。HTLV- 工 具有 传染 性 ,可 通过 乳汁 母 婴 传播 , 通 
过 性 交 和 输血 传播 , 除 ATL 外 其 他 类 型 白血病 尚 无 法 证 
实 具有 传染 性 。 我 国 东南 沿海 的 地 理 位 置 和 气候 条 件 与 日 
本 西南 部 相似 ,并 且 日 本 与 我 国 相 邻 ,两 国 交往 密切 。 这 些 
地 区 是 否 也 有 本 病 流行 ? 我 国 预防 医学 科学 院 病 毒 学 研究 
\ i 所 等 单位 曾 调查 我 国 28 个 省 .市 .自治区 人 群 的 10 013 份 
血清 标本 ,发 现 8 例 HTLV-I 抗 体 阳性 ,其 中 3 例 日 本 人 ， 
2 例 中 国 台 湾 人 ,2 例 中国 妇 女 系 前 述 阳 性 者 的 妻子 ,1 例 
系 我 国 海员 , 常 在 日 本 港口 居住 。 说 明 病 毒 可 由 与 日 本 人 
密切 接触 而 传播 。1989 年 吕 联 煌 在 福建 沿海 地 区 发 现 
HTLV- 1 小 流行 区 。 共 调查 518 人 ,包括 白血病 患者 210 
人 ,发 现 2 例 成 人 工 淋巴 细胞 白血病 患者 和 5 例 血 清 
HTLV-I 抗体 阳性 者 ,其 中 1 例 ATL, 患 者 的 妻子 和 次 子 
血清 HILV- 工 抗体 均 为 阳性 ,1 例 毛细 胞 白血病 患者 血清 
HTLV- 工 抗体 也 呈 阳 性 。1982 年 Kalyanaraman 从 1 例 工 
细胞 型 毛细 胞 白血病 患者 的 细胞 株 中 分 离 出 HTLV, 他 认 
为 该 例 患者 的 病毒 有 别 于 以 前 分 离 出 的 HTLV, 称 为 
HILV-E 型 病毒 ,提出 毛细 胞 白血病 的 病毒 是 HTLV_I 。 
HTLV- 工 和 HTLV-T 虽 是 两 型 病毒 ,但 在 血清 学 上 可 发 
生 交 义 反 应 ,因此 上 述 昌 联 煌 报告 的 毛细 胞 白血病 者 
HTLYV 抗体 阳性 , 尚 难 确定 其 所 感染 的 病毒 是 HTLV_T 
或 HTLV-IT， 
(二 ) 遗传 因素 遗传 因 毒 和 某 些 白血病 发 病 有 关 。 
月 血 病 患 者 中 有 白血病 家 族 史 者 占 8.1%%, 击 对照 组 仅 
0.5%。 近 亲 结 婚 人 群 ALL 发 病 率 比 期 望 值 高 30 倍 。 单 
见 双 租 考 如 一 人 患 白血病 , 另 一 人 吓 白 和 丘 病 的 机 会 为 
20% ,并 是 双 胎 可 得 同型 白血病 。 家 族 性 白血病 占 白血病 
病例 总 数 的 7%, 国 外 已 报道 100 多 例 。 国 内 张 氏 和 程 氏 
曾 报 道 1 户 22 例 和 8 户 46 例 家 族 性 白血病 .主要 为 父母 
与 子女 或 兄妹 之 间 。1985 年 以 来 我 国 报道 先天 性 白血病 
(congenital leukemia)11 例 , 其 中 有 急性 粒 细胞 白血病 ( 简 
多 急 粒 六 例 , 急 粒 单 1 例 , 急 单 3 例 , 急 淋 3 例 。 在 白血病 
的 第 1 代 家 族 中 患 白 生病 者 ,急性 白血病 占 2 中 .CILL 占 
3.5%,CML 只 占 0.8%, 故 CLL 的 家 族 性 较 显 著 。 
























































茶 些 娄 包 体 有 了 晨 变 断裂 或 DNA 修复 有 缺 隐 的 路 仿 
性交 有 白血病 发 病 率 ,如 Down 经 合 征 (Down 





扩张 红斑 症 即 Bloom 综合 征 
(Bloom syndrome) ,上 其 济 失调 毛 细 血 管 扩 张 症 (ataxia tel 


angicctasia) 闭 传 性 8 号 染色 体 : 体 综 合 征 和 Fanconi 贫 
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血 (Fanconi anemia) 等 。Down 综合 征 有 21 号 染色 体 三 体 
异常 ,其 发 生 急性 白血病 的 危险 性 比 一 般 人 群 高 20 信 , 且 
发 病 比 其 他 儿童 为 早 ( 中 数 发 病 年 龄 2 一 3 岁 ww 5 一 6 了 
并 且 常 伴 AML-M; 。Bloom 综合 征 易 有 染色 体 断 裂 ,其 发 
生 急 性 白血病 的 危险 性 可 高 达 50%。Fanconi 贫血 是 常 染 
色 体 隐 性 遗传 性 疾病 ,具有 自 发 性 染色 体 断 裂 , 患 者 及 其 家 
族 中 白血病 的 发 病 率 其 高 。 上 述 遗 传 性 疾患 不 仅 有 染色 体 
的 异常 ,并 且 其 体 细胞 在 体外 病毒 作用 下 有 很 高 的 恶变 率 。 
先天 性 无 丙种 球 和 蛋白 血 症 虽 未 检 出 有 染色 体 异 常 ,但 均 有 
细胞 免疫 及 体液 免疫 的 缺陷 ,严重 联合 免疫 缺陷 者 白血病 
的 发 生 率 也 很 商 。 

白血病 和 HLA 抗原 型 别 有 某 种 联系 尚 有 争议 ,如 
ALL 常 伴 HLA-As 和 As 等 。 上 述说 明 踪 传 因素 与 白血病 
的 发 病 有 某 种 联系 ,但 对 大 多 数 白 血 病 而 言 ,白血病 毕 竞 不 

(三 ) 放射 因素 电离 辐射 有 致 白血病 作用 ,其 作用 与 
放射 剂量 大 小 、 放 射 部 位 及 年 龄 有 关 。 短期 内 较 大 剂 此 照 
射 . 全 身 和 放射 野 较 大 的 照射 ,特别 是 骨 般 受到 赂 射 ， 可 导 
致 骨 般 抑制 和 免疫 抑制 ,照射 后 数 月 可 观察 到 染色 体 的 断 
裂 和 重组 。 尤其 是 年 幼 患 者 危险 性 较 高 。 放射 可 诱发 
AML、ALL 和 CML, 但 未 见 CLL, 并 且 发 病 前 常 有 一 段 骨 
局 抽 制 期 ,其 潜伏 期 为 2~16 年 。1945 年 日 本 广岛 和 长 崎 
过 原子 弹 袭 击 后 幸存 者 中 发 生 白 血 病 数 比 未 经 辆 射 者 总 数 
十 倍 。 在 广岛 和 长 崎 严重 箱 射 地 区 的 白 血 病 发 病 率 分 别 较 
未 辐射 地 区 襄 30 倍 和 17 倍 , 到 1978 年 止 发 现 了 135 例 急 
性 白血病 和 53 例 CML, 并 发现 其 发 病 数 和 受 照 剂量 有 关 。 
放疗 也 可 致 白血病 ,强直 性 峭 桂 炎 患 者 放疗 后 白血病 发 生 
率 较 -- 役 人 群 调 十 几 倍 ,并 且 与 剂 做 有关: 肉 积 剂 电 > 
20Gy, 其 相对 危险 度 为 14.4, 二 5Gy, 相 对 危险 度 为 上 上 2。 
真性 红细胞 增多 症 采用 随机 对 照 设计 ,不 同治 疗 方法 观察 
以 后 发 生 白 血 病危 险 性 :放血 治疗 1 中,P 治疗 6%. 芝 本 
酸 有 区 治 疗 1 站 。 说 明 化 疗 致 白 血 病 作用 商 于 放疗 。 耻 
业 性 长 期 照射 也 可 致 白 血 病 , 据 我 国 1950 一 1980 年 调查 
临床 六 线 工作 者 白血病 发 病 率 为 9.61/10 万 ( 标 化 率 
9. 67710 万 )， 而 其 他 医务 人 员 为 2. 74710 万 ( 标 化 率 2.77 
10 万 )。 对 1950 -1990 年 问 放射 诊断 工作 者 白血病 的 危 
险 性 进行 分 析 . 发 现 其 白血病 发 病 率 为 对 照 组 的 2.25 信 ， 
{ 射 是 耕 会 至 白血病 尚 无 确切 的 根据 ， 但 孕妇 胎 内 
照射 可 增加 出 生 后 的 小 儿 让 血 病 的 危险 性 。 赵 低频 医 离 了 
化 电磁 场 也 可 致 目 血 病 . 但 作用 些小 。 

(四 ) 化 学 因素 “ 某 的 致 扬 血 病 作 用 比较 肯定 。 人 的 
笃 性 作用 利 架 积 剂 蝇 有 关 : 1 一 10ppm 圳 致 染色 体 损伤 ， 
124 一 200ppm 有 致 站 血 病 危险 。 我 国 对 搂 触 茶 的 工人 测 
查 .其 发 生 自 血 病 的 危险 性 是 一 般 人 嫌 的 4 一 7 倍 , 平 均 洁 
伏 期 11.4 年 ,如 化 在 宇 25ppm: 危 险 性 藤 疝 .并 有 剂 丰 反应 
关系 。 据 报道 40 例 茉 敏 自 血 病 的 类 型 包括 急 粒 (15 例 )、 
红 白 血 病 (7 例 ) 方面 病 前 期 (7 例 ) .和 急 溧 (4 例 )、 急 单 和 总 
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第 三 章 “” 和 白血病 和 相关 疾病 


粒 单 (3 例 )、CML(2 例 )、 早 幼 粒 及 不 能 分 类 白血病 各 1 号 染色 体 上 ETO 基因 融合 。inv(16) 或 1(16;16) 是 FAB- 

例 ,未 见 CLL。 茶 致 急性 白血病 以 AML 和 红 白 血 病 为 主 ， ”ME 的 染色 体 异常 ,inv(16) 引 起 16 号 染色 体 长 辟 CBFB 
红 白 血 病 占 相当 比例 值得 引起 注意 ;并 且 在 出 现 白血病 临 亚 单位 和 短 辟 的 MYHI11 基因 融合 。 两 个 累及 “核心 结合 
床 表现 常 有 一 阶段 骨 通 抑制 期 。 上 海 医 科大 学 经 调查 还 发 因子 "AML 可 以 于 扰 DNA 转录 致 白血病 。t(8;21) 和 inv 























现 长 期 接触 气 乙 烯 工 人 发 生 白 血 病 危险 性 是 对 照 组 的 10~ “(16)AML 有 较 高 缓解 率 . 有 利于 长 期 生存 。t(15; 17) 致 
11 倍 ,长 期 接触 铅 者 发 生 和 白血病 危险 性 是 对 照 组 的 4 倍 ， APL(M;), 系 17 号 染色 体 维 甲酸 受 体 < 基因 (RARa) 和 15 








尚 需要 进一步 研究 它们 与 白血病 发 病 的 关系 。 号 染色 体 早 幼 粒 细胞 基因 (PML) 融 合成 PML/RARa 融合 
烷 化 剂 和 拓扑 异 构 酶 开 抑 制剂 可 致 继 发 性 白血病 也 较 。 基因 , 含 PML/RARa 融合 基因 转基因 鼠 , 经 长 期 潜伏 期 可 
肯定 。 烷 化 剂 可 致 点 突变 ,激活 瘤 基因 致 染色 体 异 常 ,拓扑 发 生 白 血 病 ， 正常 PML 基因 有 肿瘤 抑制 功能 ,RAR 基因 
异 构 酶 下 抑 制剂 可 致 DNA 复制 关键 酶 缺失 ,导致 染色 体 有 促 分 化 和 抑制 生长 的 作用 。 染 色 体 11q23 的 MLL 基因 
异常 。Curtis 调查 了 美国 1973 一 1980 年 诊断 为 癌症 的 44 易 位 是 肿瘤 中 常见 染色 体 异常 ,IMLL 基因 重 排 见 于 拓扑 异 
万 例 患 者 ,其 中 单 用 化 疗 者 发 现 了 47 例 继 发 性 白血病 , 显 构 酶 工 抑 制剂 引起 的 继 发 性 白血病 。FMS 样 酪 气 酸 激酶 3 
著 高 于 预期 数 ,其 中 AML 34 例 。 多 数 继 发 性 白血病 是 在 (FLT3) 基 因 突 变 主要 包括 两 种 形式 :串联 重复 突变 和 | 
原 有 淋巴 系统 恶性 肿瘤 和 易 产 生 免 疫 缺 陷 的 恶性 肿瘤 经 长 ASPss 点 突变 ,在 急性 白血病 ,尤其 是 AML 发 生 中 起 重要 I 
期 煤化 剂 治疗 后 发 生 ,乳腺 癌 . 卯 偶 癌 和 肺癌 化 疗 后 也 易 发 作用 。FLT3 基因 突变 见于 20% 一 40% AML, 其 中 10% 一 
生 继 发 性 白血病 。 文 献 中 搜集 到 22 986 例 得 奇 金 淋 巴 瘤 ， 30 当 为 串联 重复 突变 ,5%% 一 10 听 为 点 突变 。FLT3 阳性 
经 化 疗 后 0.17% 一 2.4% 发 生 白血病 ,发 病 间隔 2 一 8 年 。 AML 常 呈 高 白细胞 性 ,对 治疗 反应 差 。90 距 以 上 典型 
2861 例 多 发 性 骨 角 瘤 ,经 化 疗 后 0. 6 只 一 7.9 六 发 生 白 血 。 CML 有 Ph 染色 体 ,tC9;22) ,断裂 点 在 第 9 号 染色 体 长 辟 ， 
病 , 发 病 间隔 2. 5 一 6 年 。 烷 化 剂 应 用 后 发 生 继 发 性 白 血 ”使 细胞 癌 基 因 CABL 和 22 号 染色 体 上 BCR 基因 融合 成 
病 ,潜伏 期 常 为 5 一 9 年 ,老年 人 危险 性 增加 ,潜伏 期 可 缩 BCR/4BL 融合 基因 ,编码 P210 蛋白 ,是 一 种 酪 气 酸 激酶 ， 
短 ,发 生 白血病 前 均 有 MDS 前 期 , 常 呈 骨 笑 低 增生 和 纤维 。 促 发 CML 细胞 无 限 增殖 。 成 人 ALL 最 常见 的 染色 体 异 
化 ,白血病 类 型 多 数 是 AML, 很 少 有 Auer 小 体 .累及 染色 ”和 常 是 Phi 染色 体 ,也 形成 BCR/ABL 融合 基因 ,但 BCR 断 
体 异 常 多 为 复杂 核 型 . 单 体 7C-7) ,del(5q) 和 -5。 拓 扑 异 构 。 弄 点 和 CML 略 有 差别 ,因此 ALL 产生 P190 蛋白 .见于 
酶 卫 抑 制剂 致 继 发 白血病 潜伏 期 短 (6 个 月 一 5 年 ), 无 。 20% 成 人 ALL 和 5% 儿童 ALL。 儿 童 ALL 最 常见 易 位 是 t 
MDS 前 期 ,多 数 为 AMI-M 和 Ms ,累及 染色 体 异 常 为 (12;21) 累 及 TEL 和 AMLI 基因 .也 因 干 扰 CBF 正常 功能 
es 和 21q22。 致 DNA 转录 异常 ,见于 25% 儿 童 ALL 和 4% 成 人 ALL。 近 
近年 来 国内 陆续 报道 乙 双 吗 啉 所 致 继 发 性 白血病 近 ”年 来 研究 发 现 白血病 细胞 中 仅 有 极 少 数 上 共有 无 限 自我 更 新 
80 例 。 该 药 是 乙 亚 胺 的 衍生 物 , 用 于 治疗 银 悄 病 , 是 一 种 和 起 始 白 血 病 能 力 的 细胞 , 称 为 白血病 干细胞 (LSO), 在 
设 强 的 致 染色 体 畸 变 的 物质 。 服 乙 双 吗 啉 后 1~7 年 发 生 。 ”AML( 除 外 M3) ,ALL 和 CML 都 证 明了 白血病 干细胞 的 存 
所 血 病 ( 中 位 数 4 年 ,白血病 类 型 主要 为 AML. 其 中 以 M， 在 .白血病 的 发 生 和 维持 都 依赖 于 白血病 干细胞 。 
最 多 ,可 能 是 乙 双 吗 啉 作用 于 15 号 和 17 号 染色 体 。 与 









































生病 发 病 有 关 的 药物 还 有 氧 竹 素 利 保 泰 松 , 但 尚 无 非常 肯 参考 文献 
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位 时 发 生 移 动 和 被 激活 ,染色 体内 基因 结构 的 改变 可 埋 接 
引起 细胞 发 生 突 变 。 自 血 病 细胞 染色 体重 排 对 细胞 六 基因 第 二 节 急性 白血病 
结构 或 油 节 发 生 政变 ,使 基因 产物 发 生 质 和 芋 的 政 紧 ,后 首 














可 能 和 自 血 病 的 发 生 和 维持 有 一 定 ; 许 小 平 
1(8;21)(q22;q22) 是 AML 中 最 常见 的 染色 体 易 位 之 
,4(8;21) AML 中 90% 具 有 FAB M, 的 形态 表现 .i(8: “ 【临床 表现 】 
21) 引 起 21 号 染色 体 上 核心 结合 因子 (CBF)a 亚 单 位 和 8 各 类 急性 白血病 (CAL) 的 共同 临床 表现 可 由 王 正 常 造 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


血细胞 生成 减少 ,导致 感染 ` 发 热 ,出 血 和 贫血 ;也 可 由 于 白 
血 病 细胞 浸润 导致 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 及 其 他 器 官 病变 。 症 
状 的 缓急 主要 取决 于 白血病 细胞 在 体内 的 积 营 增长 速率 和 
程度 。 

(一 ) 发 热 和 感染 “ 约 半数 以 上 患者 以 发 热 起 病 , 当 体 
温 之 38. 5C 时 常常 由 感染 引起 。 感 染 是 急性 白血病 最 常见 
的 死亡 原因 之 一 。 据 上 海 市 白血病 协作 组 统计 ,初诊 时 
46. 1% 的 AML 和 423% 的 ALL 患者 有 感染 发 热 。 据 国外 
494 例 急 性 白血病 1894 次 发 热 分 析 , 明确 为 感染 者 占 
64% ,不 明 原因 者 35%, 非 感染 性 者 仅 占 1 中。 急性 白血病 
发 生 感染 的 机 制 :@ 中 性 粒 细胞 数量 减少 和 功能 缺陷 : 白 血 
病 细胞 能 抑制 骨髓 正常 粒 系 祖 细胞 的 生成 ,加 上 化 疗 药物 


由 对 骨 艇 的 抑制 毒性 ,在 诱导 缓解 期 常 发 生 显著 的 粒 细胞 缺 


乏 症 . 极 易 并 发 各 种 细菌 或 真菌 感染 。 中 性 粒 细胞 二 1X 
10 /LL 时 ,感染 机 会 中 度 增加 ;二 0. 5X10’/L 时 ,显著 易 感 
染 ;之 0.1X10 /LL 时 ,几乎 都 有 严重 的 感染 。 感 染 的 发 生 
还 和 粒 细胞 缺乏 持续 的 时 间 有 关 . 超 过 2 周 者 几乎 都 有 严 
重 感染 , 且 真 菌 和 原虫 感染 的 危险 性 显著 增高 。 粒 细胞 的 
趋 化 游 走 、 春 噬 及 杀菌 功能 降低 ,不 能 产生 正常 的 炎症 反 
应 ,感染 极 易 扩散 。 四 免疫 缺陷 :化 疗 及 应 用 肾上腺 皮质 激 
素 等 可 加 重 免疫 紊乱 。 免 疫 球 熏 白 合成 减少 ,补体 缺乏 ,使 
机 体 对 具有 莱 膜 的 细菌 如 肺炎 链球 菌 或 流感 杆菌 的 防御 能 
力 显 落 减 弱 , 加 上 细胞 免疫 功能 减低 ,患者 易 发 生 范围 广泛 

的 各 种 病原 体感 染 , 如 沙门 菌 、 李 斯 特 菌 、 结 核 杆 菌 、 军 团 

茵 , 诺 卡 菌 、 新 型 隐 球 菌 、 病 毒 、 卡 氏 肺 把 子 菌 .弓形 虫 、 凑 类 

等 。@@ 皮 肤 铬 膜 屏 障 人 破坏 更 有 利于 病原 体 的 入 侵 。 

染 : 长 期 住院 患者 的 感染 半数 系 院内 获得 ,细菌 常 
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蜂 帘 织 炎 。 胃 肠 道 感染 常 是 脓 竹 血 症 的 主要 来 源 。 泌 尿 系 
感染 时 尿 路 刺激 症状 不 明显 ; 当 白 细胞 二 0. 1X10/L 时 ， 


仅 1 私有 月 尿 。 在 发 病 早 期 ,感染 常 由 革 兰 阳性 球菌 如 类 








i 样 发 生变 化 ,加 以 肠 道 莫 膜 溃疡 和 
发 白血病 细胞 浸润 ,此 时 划 兰 阴性 杆菌 感染 较 多 见 。 细 
落 多 数 来 自古 着 本 身 的 肠 道 ,其 中 50% 以 上 系 住院 后 获 
律 , 以 硝酸 盐 阴 性 、 帅 炎 和 铜绿 假 单 胞 菌 为 多 见 , 占 感染 死 
亡 的 75% ,尤其 是 假 单 胞 菌 感染 患者 常 出 现 典 型 的 坏死 性 
皮 损 ,死亡 率 高 。 结 核 复发 也 有 报道 。 真菌 常 为 终 末 期 感 
来, 但 也 有 发 生 在 病程 早期 , 己 检 发 生 率 占 13 吧 ,以 念珠 获 
及 晶 阔 多 见 。 1 血 病 发 生病 每 感染 时 病情 凶险 ， 
如 及 净 或 水 交易 并 发 肺炎 、 脑 炎 各 当中 巨细 胞 病 
碌 (CMV) 常 见于 急性 白血病 缓解 期 , 睫 其 是 儿 童 ALL。 
(二 ) 出 血 约 40% 一 70% 的 患 洛 起 病 时 伴 出 血 倾 
向 :在 未 并 发 DIC 者 ,出 血 的 发 生 率 约 67 兴 一 75 兴 , 死 于 
出血 者 点 1 为 一 王 扫 。 并 发 弥散 性 血管 内 活 血 CDIC) 的 串 
者 几乎 爹 部 有 出 血 , 其 中 死 于 DIC 者 占 20% ~ 25%。 
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AML 有 出 血 倾向 (58%) 者 明显 多 于 ALL(42%)。 

出 血 的 机 制 如 下 :@@ 血 小 板 减 少 : 约 95% 的 AL 病例 有 
血小板 减少 :是 引起 出 血 最 重要 的 原因 。 皮 肤 瘀 点 、 闹 斑 和 
齿 眼 渗 血 最 常见 ,可 有 鼻 出 血 和 月 经 过 多 。 视 网 膜 出 血 时 
可 引起 失明 ,蛛网 膜 下 腔 出 血 常 引起 突然 死亡 。 因 血小板 
功能 障碍 并 非 是 AL 出 血 的 主要 原因 。 当 血小板 在 20X 
10"/L 以 上 时 可 无 严重 出 血 , 但 低 于 5X10?/L 者 常 引起 至 
命 的 出 血 倾向 。 如 血小板 在 20X10”/L 以 上 有 严重 出 血 常 
提示 有 其 他 机 制 参与 出 血 ,但 某 些 AL 可 有 血小板 的 黏附 、 
聚焦 和 释放 功能 异常 ,血小板 膜 糖 蛋 白 Ib 和 工 b/ 夺 a 蜡 
常 ,电镜 观察 常见 a 颗粒 减少 和 体积 变 小 。@ 血 管 壁 损伤 : 
由 于 白血病 细胞 浸润 .感染 内 毒素 以 及 大 量化 疗 所 引起 。 
当 白 血 病 细胞 数 异常 增多 时 ,可 使 小 动脉 和 小 静脉 内 有 白 
血 病 细胞 堆积 , 称 白细胞 湾 滞 ,可 发 生出 血 。 @ 凝 血 障碍 : 
单个 凝血 因子 缺乏 较 少见 。 凝 血 障碍 常 星 大 块 次 斑 和 血 
疱 , 伴 有 疼痛 。 内 脏 出 血 多 见 , 如 消化 道 , 泌 尿道 , 颅 内 出 
血 。 最 常见 的 类 型 是 DIC, AL 并 发 DIC 的 发 生 率 为 7%~ 
30%, 早 幼 粒 细 胞 白血病 可 达 33. 1%。 异常 的 早 幼 粒 细胞 
颗粒 中 含有 促 凝 物质 , 常 发 生 在 大 剂量 化 疗 后 。@ 抗 北 物 
质 增多 : AL 患者 肝素 或 肝素 类 物质 增多 , 发 生 率 约 占 
10%~15%。 细菌 感染 释放 有 抗 凝 作用 的 多 糖 体 , 故 感染 
可 使 出 血 加 重 。 

(三 ) 贫血 约 2/3 的 AL 患者 在 确诊 时 有 中 度 贫血 ， 
某 些 急性 白血病 患者 在 发 病 前 数 月 甚至 数 年 可 先 出 现 难 治 
性 贫血 。 贫 血 发 生 的 机 制 为 ;@ 白 血 病 细胞 克隆 能 抑制 正 
常 多 能 造血 干细胞 以 及 红 系 祖 细胞 ,并 使 红 系 祖 细胞 对 红 
细胞 生成 索 的 反应 性 降低 。 白 血 病 细胞 破坏 诱导 红 系 生成 
的 微 环境 等 ,从 而 使 红 系 生成 减少 。@@ 无 效 性 红细胞 生成 : 
测定 血浆 和 红细胞 内 放射 性 铁 的 转换 以 研究 肯 艇 红 系 千 
血 , 发 现 白 血 病 患者 红 系 铁 转换 率 正常 或 升 高 ,但 成 熟 红 细 
胞 的 铁 摄 取 量 却 显 著 降低 ,提示 无 效 性 红细胞 生成 ,另外 ， 
某 些 类 型 的 白血病 患者 伴 幼 红细胞 增生 异常 ,表现 为 巨细 
样 变 和 细胞 分 裂 受阻 。@@ 洲 血 ;明显 溶血 绝 大 多 数 见 于 淋 
巴 细胞 白血病 。 隐 性 溶血 表现 为 对 输血 的 要 求 明显 增加 ， 
发 生机 制 可 能 和 免疫 有 关 , 少数 可 能 有 红细胞 内 在 续 陶 。 
DIC 可 伴 微血管 病 性 溶血 性 贫血 。 加 其他: 急 慢性 失血 以 
及 某 些 抗 代谢 化 疗 药物 例如 甲 贫 蝶 叭 (MITX) 和 阿 糖 胞 攻 
(Ara-C) 等 可 引起 DNA 合成 障碍 ,导致 巨 幼 细胞 性 贫血 。 

(四 ) 淋巴 结 和 肝 脾 大 初诊 时 ALL 患者 62.2%、 
AML 患者 和 1% 有 淋巴 结 肿 大 ,常见 为 浅 表 淋巴 结 肿 大 。 
淋巴 结 肿 大 以 ALL 为 著 。60%% 一 80 中 的 T-ALL 有 纵隔 淋 
巴结 种 大 . 严重 者 可 引起 气管 . 绒 静 脉 压迫 等 症状 。 在 
AML 中 以 M; 及 Ms 发 生 淋巴 结 肿 大 多 见 . 由 于 肝 脾 大 可 
引起 食欲 减退 、 上 腹胀 乏力、 消瘦 等 。 临 床上 肝 脾 大 以 AI 
最 为 显著 , 据 上 海地 区 统计 ,初诊 时 ALL 有 60% 的 病例 有 
肝 大 ,47.9%% 有 脾 大 ,而 AML 仅 31.8 光 的 病例 有 肝 大 ， 
20. 9% 有 脾 大 。 























(五 ) 神经 系统 ”中 枢 神 经 系统 白血病 (CNSL) 以 蛛 
网 膜 及 硬 脑膜 浸润 最 高 ,分别 占 82% 及 78.6%, 其 次 为 脑 
实质 (62%)、 脉 络 从 (42%) 及 脑 神经 (22%) ,可 发 生 在 白 血 
病 活动 期 或 缓解 期 。 约 有 2% 的 急性 白血病 患者 初诊 时 有 
中 枢 神经 系统 累及 ,如 未 进行 中 枢 神 经 系统 白血病 的 预防 
处 理 , 则 70% 的 ALL、20%% 一 40 中 的 儿童 及 5% 的 成 人 
AML 可 发 生 中 枢 神 经 系统 白血病 。 轻 者 可 无 症状 或 仅 有 
轻微 头痛 , 脑 状 液 压力 增高 。 严 重 的 才 呈 典型 脑膜 炎 表 现 ， 
但 不 发 热 。 脑 养 液 检查 可 见 压力 增高 ,细胞 数 增多 甚至 发 
生 混浊 ,蛋白 增多 , 糖 降低 。 利 用 细胞 离心 沉淀 涂 片 染 色 检 
查 ,可 检 出 白血病 细胞 。 白 血 病 细胞 在 蛛网 膜 增 生 影响 了 
脑 状 液 循环 ,引起 颅 内 压 增 高 和 交通 性 脑 积 水 ,可 出 现 头 
痛 , 恶 心 . 视 力 模糊 、 视 乳头 水 肿 和 眼 外 展 麻 癖 。 神 经 根 周 
围 浸 润 可 造成 脑 神经 麻痹 ,尤其 是 通过 脑 神经 孔 的 朋 和 二 
对 脑 神经 。 直 接 压迫 和 浸润 视神经 可 引起 失明 。 视 网 膜 浸 
润 可 导致 让 点 出 现 ,通过 眼底 检查 即 可 诊断 。 当 周围 血 原 
始 细胞 显著 增多 (二 50 一 75X10”/L) 时 , 常 可 引起 白细胞 
洪 滞 ,多 见于 AML 和 CML 的 急 变 期 。 大 量 白血病 细胞 在 
小 血管 以 及 血管 周围 的 脑 实 质 中 集 珍 ,导致 小 血管 阻塞 以 
及 出 血性 醒 死 , 常 发 生 在 大 脑 半球 ,很 少 在 小 脑 及 脑 干 或 肴 
髓 。 临 床 表 现 类 同 脑 座 中 ( 脑 血 管 意外 ), 患 者 有 头痛 、 轻 
普 , 迅 速 进入 展 迷 , 常 致 死亡 。 白 血 病 发 生 脑 膜 浸润 大 多 为 
弥漫 性 ,但 偶尔 也 可 见 因 形 成 髓 系 肉瘤 而 引起 珍 惫 压迫 症 。 
(六 ) 口腔 及 皮肤 “白血病 细胞 浸润 口腔 黏膜 可 引起 
齿 卢 肿胀 或 巨 舌 等 ,多 见于 AML-M; 及 M;。 白血病 性 齿 
眼 炎 常 继 发 感染 .出血 ,甚至 发 生 继 发 性 口 干燥 症 。 偶 见 急 
性 白血病 可 首发 于 皮肤 。 皮 肤 浸 润 表现 有 白血病 疹 (leu- 
kemid) , 结 节 、 斑 块 和 江 疡 等 。 白 血 病 疹 呈 淡 紫色 小 丘疹 ， 
常 有 痒 感 ,以 AML-M; 及 Ms 为 明显 。 活 检 或 皮 损 印 片 有 
助 于 诊断 。 皮 肤 感 染 很 多 见 , 表 现 为 蜂窝 织 炎 , 常 呈 大 片 
状 ,迅速 发 展 ,最 常见 于 面部 ,多 由 革 兰 阳性 细菌 所 引起 。 
病毒 性 皮炎 常 发 生 在 化 疗 中 或 化 疗 后 ,以 单纯 净 疹 及 带 状 
疱疹 为 多 见 。 链 细胞 肉瘤 可 发 生 在 皮肤 和 乳腺 等 部 位 。 所 
谓 Sweet 综合 征 (Sweet syndrome) 又 称 急 性 发 热 性 嗜 中 性 
(细胞 ) 皮 肤 病 ,发 生 率 约 10%, 可 能 是 白血病 细胞 抗原 在 
皮肤 沉积 所 致 。 

(七 ) 心脏 和 呼吸 系统 和 急性 白血病 的 肺 部 表现 可 由 
感染 .浸润 及 和 白细胞 淤 汪 等 引起 。 初 诊 时 有 肺 浸润 者 占 
5 凶 ,尸检 中 发 现 者 占 50 中 。 肺 浸润 以 AML 常见 .浸润 多 
位 于 搞 泡 间 隔 , 尤 位 于 血管 和 小 支气管 周围, 但 引起 肺动脉 
栓塞 导致 肺 梗死 者 罕见 , 极 少数 可 出 现 空洞 。 肺 门 和 纵隔 
淋巴 结 种 大 的 发 生 率 分 别 为 27 反 和 36 只。 因 浸 润 出 现 渗 
出 性 胸膜 炎 及 血性 胸水 者 多 见于 ALL, 亦 可 见于 AM]， 
M: ,并 可 与 结核 等 并 存 。 肺 部 浸润 的 义 线 表现 可 时 弥 湿性 
网 状 结 节 样 改变 ,岂可 散在 分 布 , 和 感染 并 存 可 旦 片 状 阴 
影 。 肺 部 血管 的 白细胞 洲 灌 :要 
见于 商 折 细胞 急性 让 血 病 患者 .病死 率 高 。 心 贞 及 心包 浸 




































第 三 章 ”和 白血病 和 相关 疾病 


润 的 尸检 报告 可 达 35%% .多 见于 ALL: 有 临床 症状 者 仅 
5%, 可 表现 为 心肌 炎 ,心律 失常 , 心 误 , 偶 有 心包 炎 表 现 。 

( 八 ) 骨 和 关节 骨 痛 及 胸骨 下 端 压痛 常见 。 初 诊 时 
有 骨 、 关 节 症 状 者 ALL 占 11 距 ,AML 占 2 中 。 慢 粒 急 变 常 
有 显著 上 骨 痛 。 骨 痛 可 由 于 :@ 白 血 病 细胞 影响 骨膜 ;不明 
原因 的 骨 模 死 和 上 骨 血 坏死 ;@ 高 尿酸 血 症 致 痛风 发 作 ;@ 溶 
骨 性 髓 细胞 肉瘤 等 。 骨骼 病变 可 通过 X 线 摄 片 、 骨 扫描 等 
检查 而 诊断 。 伴 骨 艇 坏死 者 也 不 少见 , 易 发 生 于 儿童 
ALL。 以 关节 肿 起 病 者 多 见于 小 儿 , 常 被 误诊 为 风湿 性 或 
类 风湿 关节 炎 ,也 可 发 生 继 发 性 痛风 性 关节 炎 。 

( 九 ) 性 腺 ”性 腺 浸润 占 4 中 一 27 冯 , 约 2% 的 ALL 初 
诊 时 即 有 军 丸 白血病 。 由 于 对 中 枢 神经 系统 白血病 的 有 效 | 








防治 ,使 睾丸 白血病 成 为 第 二 个 髓 外 复发 的 部 位 。 尤 以 白 | 呈 


细胞 明显 增高 者 以 及 ALL 更 易 发 生 。 举 丸 白血病 可 无 症 | 
状 , 常 呈 双 侧 或 单 侧 弥 漫 性 肿 大 . 质 硬 . 不 透 光 ,可 经 局 部 穿 “ 
刺 或 活检 证 实 。 卵 各 白 血 病症 少见 。 阴 蔡 异 常 勃 起 偶 见 于 
急性 白血病 患者 .可 能 和 海绵 体内 白血病 细胞 栓塞 有 关 。 
(十 ) 其 他 约 25% 的 患者 在 确诊 为 白血病 时 角 肠 道 
已 有 和 白血病 浸润 .但 临床 表现 少见 ;即使 有 症状 也 与 浸润 程 
度 不 相称 ,表现 为 腹痛 、 上 腹泻 、 胃 上 肠 道 出 血 、 条 膜 炎症 、 肠 梗 
阻 等 。 白 血 病 肾 脏 浸润 率 可 达 52%。 白 血 病 细胞 可 浸润 
甲状 腺 、 胰 腺 ,下 丘脑 和 垂体 后 叶 . 且 可 并 发 糖尿 、 低 血 精 或 
尿 崩 症 等 。 低 血糖 系 外 周 血 大 最 白血病 细胞 * 窃 取 " 血 糖 所 
致 。 急 性 白血病 患者 的 生化 代谢 紊乱 常 是 多 因素 的 .化 疗 
可 使 之 加 重 ,造成 症状 的 复杂 化 ,严重 者 可 致死 , 故 需 及 时 
纠正 。 高 尿酸 血 症 是 AL 最 常见 的 代谢 闪 乱 。 由 于 和 白血病 
细胞 的 高 代谢 状态 . 故 尿酸 可 增高 .尤其 当 诱 导 缓解 化 疗 后 
白血病 细胞 大 量 骨 解 , 使 血浆 尿酸 浓度 显著 增高 。 大 旺 尿 
酸 由 尿 中 排泄 可 导致 严重 峭 病 , 甚 至 急性 肾 衰竭 。 急 性 白 
内 血 . 



















ll 发 性 抗 利尿 激素 分 泌 过 多 综合 征 而 引起 。 高 钙 血 
症 在 白血病 细胞 大 电 崩 解 时 常见 .甚至 可 致 心跳 怠 停 ; 低 钾 
血 症 见于 AML-M 及 M; , 因 这 类 和 白血病 患者 的 血 
酶 增高 导致 涌 小 管 损害 。 抗 生 素 引起 的 肾病 和 肠 道 功能 娄 
乱 也 可 引起 低 钾 。 高 钙 血 症 的 出 现 常 提示 预后 不 佳 , 忠 直 
出 现 乏 力 嗜睡 、 恶 心烦 渴 等 精神 症状 , 常 伴 骨 痛 、 骨 质 鬼 
松 , 溶 肯 性 病变 利 病理 性 骨折 。 高 钙 血 症 的 多 尿 及 排 锦 增 
谢 性 做 中 毒 , 低 钙 血 症 也 是 白血病 化 疗 中 的 严 
见于 白血病 活动 期 。 代 谢 性 酸 中 毒 
常 由 于 乳酸 积聚 所 引起 .多 见于 忽 
自 血 闹 细 胞 的 无 氨 糖 8 
起 者 亦 有 报道 。 总 性 























感染 等 


病 细胞 杀伤 . 






磅 ,高 钙 、 低 钙 、 高 尿酸 血 症 . 少 屎 、 惫 性 肾 喜 六 等 ， 
迅速 丝 。 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


【辅助 检查 】 

急性 白血病 的 实验 室 检 查 进 展 很 快 ,电镜 、 细 胞 分 子 踪 
传 学 和 免疫 学 等 检查 均 已 在 临床 广泛 应 用 。 目 前 血 象 、 消 
骨 象 和 细胞 化 学 检查 仍 为 诊断 与 病情 随访 的 基础 ,但 细胞 
遗传 学 检查 在 分 型 和 预后 判断 中 的 意义 日 益 受 到 重视 。 

(一 ) 血 象 ”急性 白血病 初诊 时 ,多 数 病 例外 周 血 有 不 
同 程度 的 血红 蛋白 及 红细胞 减少 . 据 统 计 血 红 借 白 测定 的 
范围 自 17 一 147g/L。 贫 血 大 多 数 皇 正常 细胞 性 , 仅 少 数 有 
成 熟 红 细胞 大 小 不 等 . 嗜 碱 性 点 彩 、 多 染 性 红细胞 及 出 现 幼 
红细胞 ,半数 病例 网 织 红细胞 计数 偏 低 。 白 血 病 可 引起 红 
细胞 血型 抗原 的 减弱 ,造成 血型 鉴定 的 困难 。 急 性 白血病 
初诊 时 外 周 血 白细胞 计数 可 降低 、 正 常 .增高 或 显著 增高 。 
川 约 50 中 的 AML 和 30 站 的 ALL 患者 白细胞 计数 可 一 5X 
”10"/L, 其 至 可 <<1X 1087L; 也 有 之 100X 10*7L, 称 为 高 白 
细胞 急性 白血病 , 占 所 有 急性 白血病 的 8. 5%。 约 有 5% 的 
AML,9% 的 儿童 ALL 和 17% 的 成 人 ALL 发 生 高 白细胞 
急性 白血病 , 尤 见于 工 细胞 ALL 和 AML-M; 。 高 白细胞 
息 性 白血病 病情 凶险 ,早期 病死 率 高 ,缓解 率 低 ,预后 差 。 
外 周 血 白细胞 分 类 ,最 主要 的 发 现 是 被 累及 的 血细胞 系列 的 
原始 和 幼稚 ( 早 幼 ) 细 胞 百分比 显著 增多 ,范围 可 从 5 中 一 
100% ,但 白细胞 不 增多 性 白血病 患者 ,外 周 血 中 可 仅 有 极 少 
量 甚 至 没有 原始 细胞 或 幼稚 细胞 出 现 。 急 性 白血病 患者 初 
诊 时 均 有 不 同 程度 的 血小板 减少 , 据 统计 血小板 计数 范围 为 
(8 一 175) X10?/L, 有 52. 4 中 的 患者 低 于 60X10?7L。 

(二 ) 骨髓 象 “ 急性 白血病 初诊 时 骨髓 象 绝 大 多 数 呈 
增生 活跃 ,明显 活路 或 极度 活跃, 分 类 中 最 主要 的 特征 是 被 
累及 的 血细胞 系列 有 原始 和 幼稚 ( 早 幼 ) 细 胞 大 量 增生 ,而 
正常 造血 细胞 如 幼 红细胞 和 巨 核 细 胞 则 明显 受 抑制 。 据 统 
计 , 增 生 极 度 活跃 者 占 45.4 中 ,明显 活跃 占 30. 2%%. 活 跃 占 
20. 6% ,增生 减低 占 3.8%; 后 者 多 见于 AML。 约 有 10% 
的 AML 骨 骨 活检 中 显示 增生 降低 , 称 为 低 增生 性 急性 白 
血 病 。 据 统计 , 分 类 中 原始 细胞 平均 占 64.4% ,最 低 占 
10 兴 ,最 高 占 99. 2%。 

白血病 患者 的 骨 通 涂 片 大 多 缺乏 油 滴 (84. 4%) ,上 骨 骨 
小 粒 的 有 无 则 与 细胞 类 型 有 关 ,ALL 和 和 急 单 大 多 无 骨 通 小 
粒 , 而 急 粒 和 红 白 血 病 则 多 数 具 有 骨 通 小 粒 。 白 血 病 细胞 
具有 共同 的 形态 特点 :大 小 不 一 ,多 数 体积 增 大 , 核 质 比值 
淄 大 ,细胞 核 形 态 不 规则 , 常 有 异形 , 核 染 质 粗 糖分 布 不 
区 , 核 仁 较 正 常 原始 细胞 为 大 且 显 著 ; 核 分 裂 象 多 见 . 核 质 
发 育 失调 , 胞 核发 育 常 落 后 于 胞 质 ,细胞 分 化 停 潜在 原始 细 
胞 或 幼稚 细胞 ( 旱 幼 ) 阶 段 ,而 竟 向 于 成 熟 的 细胞 极 少 见 .时 
所 请" 爸 孔 ?现象 。 在 部 分 AML 的 胞 质 内 常 可 发 现 有 Auer 
小 体 * 这 是 自 血 病 细胞 克隆 的 形态 标志 , 系 哮 某 胺 蓝 颗 粒 到 
程 芭 想 ,融合 成 有 结晶 核心 的 Auer 小 体 。 据 
的 出 现 康 按 高 低 排 列 ; 急 粮 (42.2%), 急 粒 单 
(36.8%) ,急性 旱 幼 粒 (34.9%), 红 白血病 (25%). 急 单 
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(19%) ;一 般 不 会 出 现在 ALL 中 ,CML 急 变 期 找到 Auer 
小 体 纯 属 军 见 。 每 份 涂 片 Auer 小 体 阳性 的 原 粒 细胞 一 般 
占 1% 一 5%,Auer 小 体 常 见于 原 粒 和 早 幼 粒 细胞 , 军 见于 
成 朗 中 性 粒 细胞 。 

(三 ) 细胞 化 学 染色 ”细胞 化 学 染色 在 急性 白血病 的 
分 型 诊断 中 有 重要 意义 。@ALL 的 细胞 化 学 染色 特征 :过 
氧化 酶 (POX) .苏丹 黑 BCSB) 和 氢化 栈 酸 AS-D 蔡 配 酯 栈 
(AS-D.CE) 均 呈 阴 性 反应 ;醋酸 AS-D 将 酚 酯 酶 (AS-D- 
AE) 阴 性 或 弱 阳 性 ;a 醋酸 茸 酚 酯 酶 (oNAE) 大 多 阴性 ,一 
此 细胞 可 呈 局 灶 性 阳性 ,少数 病例 有 局 灶 性 强 阳 性 反应 ; 
PAS 染色 在 部 分 病例 的 部 分 细胞 中 呈 块 状 或 里 粒状 阳性 ， 
而 无 弥 湿性 若 色 ; 酸 性 非特 异性 酯 酶 (ANAE) 和 酸性 磅 酸 
栈 (ACP) 呈 阴性 或 弱 阳 性 反应 。T 细胞 ALL 的 ANAE、 
ACP 及 末端 脱氧 核 甘酸 转移 酶 (TdT) 的 活性 都 显著 增高 ， 
B 细 胞 ALL 的 ACP、ANAE 及 TdT 均 为 阴性 反应 。 FAB 
协作 组 规定 ALL 可 有 3% 原始 细胞 POX 染色 可 旦 阳性 ， 
因此 POX 阳性 原始 细胞 之 3 只 可 作为 ALL 和 和 急 粒 的 鉴别 
点 。 其 实 ALL 的 3%POX 阳性 原始 细胞 并 非 是 白 血 病原 
始 细胞 ,而 是 正常 的 原 粒 和 早 幼 粒 细胞 。 @ 急 粒 细胞 化 学 
染色 的 特征 :POX 和 SB 染色 对 分 化 差 的 原 粒 细胞 呈 阴 性 
反应 ,分 化 好 的 呈 阳 性 反应 ,其 强 弱 程 度 各 异 ,M 型 以 阴 
性 或 弱 阳 性 反应 多 ,Ms 和 Ms 型 以 强 阳性 为 多 ,Auer 小 体 
也 呈 阳 性 ;AS-D-CE 染色 呈 特 异性 阳性 反应 ;非特 异性 一 
酶 (NSE) 可 呈 阳 性 反应 ,但 不 被 NaF 抑制 或 抑制 率 之 
50%; 中 性 粒 细胞 大 性 磷酸 酶 (NAP) 明 显 减 少 或 消失 ; 尿 
液 水 解 和 热 盐 水 溶解 试验 时 核 被 溶解 :PAS 染色 根据 自 血 
病 细胞 的 分 化 程度 可 呈 阴 性 反应 或 旦 弥漫 性 淡 红色 反应 ， 
M; 型 旦 弥漫 性 红色 反应 。@@ 急 单 细胞 化 学 染色 的 特征 : 
POX 和 SB 染色 时 原 幼 单 核 细胞 星 阴 性 或 器 阳性 反应 ， 
NSE 呈 阳 性 或 强 阳性 反应 ,可 被 NaF 抑制 ,抑制 率 >50 党 ; 
AS-D-CE 时 阴性 反应 , 偶 见 弱 阳 性 反应 ; NAP 积分 增高 : 
血 、 尿 溶菌 酶 活性 显著 增高 。@ 急 粒 单 细胞 化 学 染色 的 特 
征 ; 具 有 上 述 两 系 细胞 的 特征 ,并 且 过 氧化 酯 溶 散 本 
(POX-Lz) 双 重 染 色 时 Lz 活性 >POX,AS-D-CE 和 AS-D- 
玉 双重 染色 时 两 类 不 同 细胞 可 显示 两 种 不 同 的 染色 。@@ 红 
白血病 的 幼 红细胞 PAS 染色 时 阳性 反应 , 且 多 为 颗粒 或 志 
状 分 布 。 

(四 ) 电镜 检查 “白血病 的 诊断 目前 主要 依靠 光 镜 水 
平 的 细胞 形态 学 和 细胞 化 学 染色 技术 ,但 是 一 些 无 明显 分 
化 特征 的 急性 白血病 细胞 在 光 镜 下 不 易 鉴别 , 须 借助 于 中 
而 病 细胞 的 超 微 结构 诊断 。 白 血 病 细胞 在 透射 电镜 下 具有 
下 列 特征 :细胞 大 小 差别 较 大 ,外 形 不 规则 ;细胞 尽 形 状 不 
和 鸯 则 ,党 有 深浅 不 等 丫 聊 及 蝴 形 ;细胞 核 内 可 出 现 核 泡 、 仿 
内 小 体 \ 假 包涵 体 和 核 环 等 结构 ;细胞 质 内 线粒体 和 内 质 网 
休 可 出 现 肿 胀 和 血 












可 出 现 不 正常 的 集中 ,线粒体 和 高 尔 基 人 f 
销 朋 ;细胞 质 内 微 丝 可 明显 增多 , 常 呈 束 状 出 现在 细胞 


核 周转 .在 细胞 核 回 陷 处 更 多 ;部 分 细胞 质 内 可 出 现 一 些 特 








殊 结构 ,如 Auer 小 体 、 板 层 小 体 等 .还 可 看 到 -- 些 聚集 成 
团 的 小 管状 结构 ,其 性 质 未 明 。 
在 鉴别 各 类 白血病 细胞 时 可 参考 下 列 数 点 :细胞 质 
颗粒 的 大 小 和 形态 :例如 白血病 性 原始 粒 细胞 细胞 质 颗 粒 
蓝 大 于 白血病 性 原始 单 核 细胞 的 . 嗜 酸 性 粒 细胞 和 嗜 
碱 性 粒 细胞 白血病 其 细胞 质 颗 粒 有 特殊 形态 。@ 细 胞 核 的 
形态 结构 :如 核 质 比例 以 白血病 性 原始 淋巴 细胞 最 高 ,其 次 
是 白血病 性 原始 单 核 细胞 和 原始 巨 核 细胞 ;细胞 核 内 异 染 
色 质 与 常 染色 质 的 比例 也 是 白血病 性 原始 淋巴 细胞 最 高 ; 
核 内 小 体 多 见于 白血病 性 原始 粒 细胞 . 核 环 多 见于 白血病 
原始 淋巴 细胞 , 核 泡 多 见于 白血病 性 原始 单 核 细胞 ,原始 巨 
核 细胞 白血病 未 见 上 述 特 殊 结 构 。 图 细胞 器 的 形态 结构 : 
非常 原始 的 白血病 细胞 中 细胞 器 都 比较 少 ,难以 区 分 类 型 。 
当 细 胞 分 化 时 ,细胞 器 的 差异 也 趋向 明显 .可 作为 白血病 分 
型 的 参考 。 例 如 早 幼 粒 细胞 中 糙 面 内 质 网 丰富 ; 幼 单 核 细 
胞 的 糙 面 内 质 网 比 早 幼 粒 细胞 少 , 呈 细 管状 分 散 分 布 ,高 尔 
基体 也 比 早 幼 粒 细胞 小 ; 幼 淋巴 细胞 中 米面 内 质 网 很 少 ,高 
尔 基 体 不 发 达 。 对 一 些 内 部 形态 结构 上 很 难 鉴别 的 白血病 
细胞 , 则 须 进一步 结合 扫描 电镜 和 电 镁 细胞 化 学 检查 。 扫 
描 电 镜 主要 观察 细胞 的 表面 形态 。 急 粒 白 血 病 细胞 有 较 乡 
贬 状 突起 和 少量 小 的 皱 折 状 突起 ,很 少 有 微 绒 毛 : 急 性 单 核 
细胞 白血病 细胞 表面 有 很 多 具有 宽阔 基底 部 的 皱 折 状 突起 
和 少量 峰 状 突起 , 微 绕 毛 少见 ;ALL 白血病 细胞 表面 有 数 
量 不 等 的 微 绒毛 ,而 岩 状 和 皱 折 状 突起 极 少 ; 巨 核 细胞 白 血 
病 细胞 表面 较 光 滑 , 具 有 大 小 不 等 的 泡 状 或 结 节 状 突起 。 
毛细 胞 白血病 扫描 电镜 下 白血病 细胞 胞 质 突起 呈 较 钝 的 细 
长 绒毛 ;透射 电镜 下 ,50% 患 者 可 见 胞 质 内 圆柱 状 包涵 体 ， 
呈 多 层 平行 外 鞘 的 中 空 结构 , 称 为 板 层 核糖 体 复合 物 ,对 诊 
断 有 重要 意义 。 

电镜 细胞 化 学 检查 ,目前 主要 有 和 括 过 氧化 物 酶 (MPO 
酶 )、 血 小 板 过 氧化 物 酶 (PPO 酶 ) 及 胞 啼 喧 -5“- 单 核 疹 酸 配 
(CMP 酶 )3 种 。MPO 酶 阳性 反应 的 白血病 细胞 见于 急 粒 
和 和 急 单 ,阴性 反应 见于 ALL 和 巨 核 细胞 白血病 :PPO 酶 是 
巨 核 细胞 系统 和 血小板 标志 酶 ,定位 于 巨 核 细胞 的 内 质 网 
和 核 膜 中 ,有 助 于 巨 核 细胞 白血病 的 诊断 ;CMP 酶 有 助 于 
鉴别 急 粒 和 急 单 ,前 者 反应 较 弱 ,后 者 反应 较 强 . 

(五 ) 免疫 表 型 检查 ”急性 白血病 的 分 型 诊断 具有 重 
要 意义 , 按 目 前 细胞 形态 学 和 细胞 化 学 检查 方法 作为 分 型 
的 基础 ,其 符合 率 为 60% 一 70%。20 世纪 80 年 代 以 来 ,由 

杂交 疾 技 术 与 分 子 生 物 学 技术 的 发 展 , 大 基 单 克 隆 抗 体 

相继 问世 ,加 上 免疫 荧光 和 免疫 细胞 染色 方法 的 标准 化 ,为 
建立 急性 自身 病 免 疫 分 型 诊断 况 定 了 基础 。 旱 年 采用 分 化 
抗原 细胞 腊 标 记 的 识别 对 ALL 的 亚 型 作 鉴别 .如 蔷 红 台 
(EE 政 瑰 花 ) 受 体 以 识别 了 细胞 ALL. 小 鼠 红 细胞 受 体 识 别 
不 成 融 书 细胞. 哎 表 面 免 疫 球 蛋白 (Smlg) 识 别 BB 细胞 
AILL, 胞 质 免 疫 球 焦 自 (Cyle) 识别 前 也 细胞 ALL 普通 型 
ALL 抗原 可 识别 普通 型 ALI。 但 随 着 让 幼 胞 面 分 化 抗 












































































第 三 章 ”和 白血病 和 相关 疾病 


原 的 研究 ,并 研制 出 大 批 相应 的 单 克 隆 抗体 .上 述 免疫 分 型 
方法 已 为 单 克隆 抗体 所 取代 。 

按照 工 细 胞 分 化 模式 ,在 淋巴 系 干 细胞 阶段 仅 有 
CD34、HLA-DR 及 TdT 表达 ,继而 出 现 CD7, 同 时 胞 质 中 
开始 表达 CD3 :标志 着 发 育 至 幼稚 胸腺 细胞 阶段 .此 时 部 分 
细胞 可 出 现 CD5、CD2; 到 皮质 胸腺 细胞 期 .CD1、CD4、CD8 
共同 表达 ; 散 质 胸腺 细胞 和 外 周 血 工 细胞 一 样 .CD1 消失 ， 
CD4 或 CD8 在 不 同 细胞 上 独立 表达 , 胞 膜 上 出 现 工 细 胞 抗 
诛 受 体 复合 物 CD3 标志 。 按 照 BB 细胞 分 化 过 程 ,其 抗原 表 
达 继 淋巴 系 干细胞 之 后 ,B 系 祖 细胞 便 出 现 CD19. 胞 质 中 
CD10 开始 表达 ; 早 前 B 细胞 期 CD34、TdT 消失 , 腊 CD10 
及 胞 质 CD22 出 现 ; 进 入 前 B 细胞 期 ,Cyp 链 `CD22.CD20 ， 
均 已 表达 ;Smlg 为 成 熟 B 细 胞 标志 | 
细胞 的 分 化 过 程 .CD33 和 CD13 是 般 系 发 育成 熟 全 过 程 均 | 











表 20-3-5 ”细胞 表面 免疫 学 标记 对 白血病 














分 型 的 诊断 意义 
标记 名 称 正常 细胞 的 分 布 白血病 细胞 的 分 布 
HLA-DR ”早期 航 系 , 单 核 系 .B 细 ALL, AML, CLL ( APL 
胞 系 明 性 ) 
CD34 造血 干 / 祖 细胞 ALL.AML( 早 期 阶段 的 
亚 型 ) 
CD19.CD20 了 细胞 系 ALL(B 细胞 )、CLL、 
HCL 
CD21 中 间 阶 段 的 也 细胞 系 。” CLL 
CD22 了 细胞 系 ALL(B 细胞 ) HCL 
CD?79a B 细 胞 系 ALL(B 细胞 ) 
Smlg 中 间 及 成 熟 B 细 胞 系 ALLGL)CLL .HCL 
CD13 恬 系 和 单 核 系 AML( 所 有 亚 型 ) 
CD14 链 系 和 单 核 系 AML( 常 为 ME .Ms) 
CD15 链 系 和 单 核 系 AML( 分 化 好 的 亚 型 ) 
CD33 早期 授 系 . 单 核 系 AML( 所 有 亚 型 ) 
CD117 造血 祖 细胞 ,肥大 细胞 AMI. 
MPO 链 系 AML 
Lp 早期 (胸腺 ) 工 细胞 T-ALL 
CD2 工 细胞 系 T-AIL 
CD3 成 熟 荆 细胞 TCR 
CDs TB 细胞 TIALL BALI, 
CD7 全 细胞 系 T-ALL.20% AML 
CDl6 NK, 福 细胞 NK 自 盘 病 
CD25 激活 的 了 和 BB 细胞 HOLATL 
CDi1 让 小 概 .已 书 AM] ML 
CD61l 血小板 所 AMIL M; 











按照 艇 系 ( 粒 - 单 系 ) | 四 





六 





2 
存在 的 抗原 ;CD34 在 艇 系 祖 细胞 表面 出 现 .分 化 至 原 粒 细 “一 一 
胞 逐渐 消失 ; HLA-DR 存在 于 CFU-GM 和 各 期 单 核 细 胞 
上 ;到 幼稚 及 成 熟 期 , 粒 . 单 核 细胞 表面 出 现 CD11b. 粒 系 同 
时 有 CD15, 单 核 细胞 则 表达 CD14。 细 胞 表面 免疫 学 标记 
对 白血病 分 型 诊断 意义 见 表 20-3-5。 








第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


应 用 单 克 隆 抗体 (McAb) 进 行 免疫 分 型 过 程 中 .有 认 
为 B 系 McAb 中 的 CD10、.CD19、CD22 的 特异 性 较 好 , 工 系 
McAb 中 的 CD3、CD4、CD8 的 特异 性 较 好 ,但 表达 率 低 , 散 
系 McAb 中 的 阳性 表达 率 依次 为 CD33 之 CD13 二 CD14 二 
CD15。60% ALL 表达 普通 型 ALL 抗原 (CALLA, 即 
CD10) ,CALLA 为 糖 蛋 白 , 偶 见于 正常 早期 淋巴 细胞 和 其 








他 非 造血 组 织 ,CALLA 阳性 的 ALL 实际 上 是 极 早 期 也 细 
胞 。10 荔 一 20 擂 的 成 人 和 5 中 一 10%% 的 儿童 ALL 有 髓 系 





抗原 的 表达 (CD13 和 CD33)., 称 表达 笑 系 抗原 的 ALL 
(My ALL); 约 20 中 一 30% 的 AML 表达 淋 系 抗原 ,常见 
TdT、CD7、CD2 和 CD19, 称 表达 淋 系 抗原 的 AML (Ly 
AMIL)。 诊 断 急 性 双 系 列 ( 或 双 表 型 ) 白 血 病 , WHO 馆 系 


种 瘤 分 类 提出 应 根据 欧洲 白血病 免疫 学 分 型 协作 组 
1 (EGIL) 提 出 的 积分 系统 ( 表 20-3-6) 计 算 积 分 , 授 系 积分 二 


2 分 , 淋 系 积分 之 2 分 才能 确立 。 
表 20-3-6 ”欧洲 白血病 免疫 分 类 积分 系统 {EGIL) 








职 分 B 淋巴 细胞 系 了 淋巴 细胞 系 人 丹 系 
2 cCD79a* c/mCD3 MPO 
cIgM 抗 TCR 
1 cCD22 
CD19 CD2 CDil7 
CD20 GD5 CD13 
CD10 CD8 CD33 
[el CD10 CD65 
TdT TdT CDl: 
CD24 CD7 CD15 
CDla CD64 





“CD79a 在 某 些 前 体 工 细胞 白血病 * 诽 巴 闯 也 有 表达 
(六 ) 细胞 遗传 学 检查 ea 
数 基 和 结构 上 的 异常 ,表现 为 染色 体 数 五 ; 



















包 体 结构 改变 ,如 易 位 .缺失 和 倒 人 
染色 体 异 常 可 消失 .复发 时 再 次 出 现 。 

据 日 前 的 资料 ,ALL 约 66 兴 有 向 : 变化 ,在 
有 染色 体 嘛 变 的 AML 中 约 60 外 有 特异 上 :染色体 变 化 , 因 


此 细胞 中 售 碍 已 成 为 急性 白血病 的 形态 学 .免疫 学 、 细 
胞 遗传 学 (MIC) 分 类 诊断 的 重要 项 目 之 一 ，AML 的 特异 
性 染色 体 变化 有 :GE1(8;21)(d22;4d22) :与 急 粒 Ms 型 有 特 
铁 联 系 , 据 报道 30 从 的 Ms 型 患者 有 4(8121) .C8;21) 往 入 
伴 有 性 染色 体 缺 失 .85 色 的 男性 患者 缺少 立 染 估 体 .60 多 
女 忻 吓 者 缺少 X 染色 体 。 CO1(15:17)(d22:d21): 此 易 位 限 
玉民 幼 关 让 血 病 (Mi; 型 ), 合 少 见于 90% 的 M, 患者 ;tl15， 
17) 的 检 出 对 几 性 时 幼 类 自 血 兽 有 重要 
价 扯 -此 外 约 工 3 的 时 者 人 if delC11209q23); 林 组 


染色 体 绰 常 ' 














作 有 8 


起 基质 尾 , 另 位 中 最 多 





多 网 的 是 4509:11) .其 他 尚 


2376 


有 t(11;9)(q23;p13)、t(10;11) (pl1-p15;q23) 和 t(11;17) 
(q23;q21-25) ,它们 均 可 出 现在 AML 患者 , 约 50 兴 为 急 单 
M:; ,型 .但 也 可 见于 工 细胞 ALL。@invw/del(16)(q22): 多 
见于 急 粒 单 白血病 M; Eo 型 。@1(9;22)(q34;ql1): 急 粒 白 
血 病 少见 Ph 染色 体 异 常 ,主要 见于 Mi 型 , 它 与 慢 粒 不 同 ， 
Ph( 十) 的 AML 初诊 时 多 数 细胞 为 正常 二 倍 体 。@t(6;9) 
(p21-22;q34) ;多 见于 Ms 或 M, 型 患者 , 极 易 涉及 骨 摔 哮 
碱 性 粒 细 胞 但 非 绝 对 , 约 20% 患 者 有 MDS 病史 。@inv(3) 
(qd21;q26): 可 见于 M:、M: .MI 、M 型 和 MDS 转变 的 


AML 白血病 , 伴 血小板 数 升 高 ,其 他 染色 体 异 常 如 插 人 、 


易 位 等 多 见于 Mi 型 。@1(8;16) (p11; p13): 系 伴 奉 噬 细 


胞 增多 ,有 知 叭 红细胞 现象 的 Ms 型 具有 此 异常 。@t/del 
(12)Cp11-13): 可 见于 AML Ms 型 和 MM 型 ,其 部 分 细胞 向 
哮 碱 性 粒 细 胞 分 化 。 四 二 4: 多 见于 M: 或 Ms 型 AML。 成 
人 ALL 15%% 一 20%% 有 Ph 染色 体 ,其 断裂 点 精确 位 置 可 能 
与 慢 粒 不 同 , 伴 有 Ph 染色 体 的 ALL 常 为 非 工 非 B 型 ,有 
时 为 前 了 细胞 型 ;t(4;11) 最 常见 于 新 生 儿 ALL，t(8; 14) 可 
见于 ALL L; 型 ,t(1;19) 见 于 前 卫 细 | 胞 和 ALL; 约 20%ALL 

有 染色 体 数 萤 的 增加 ,可 达 50 一 60 条 这 种 超 二 售 体 白 血 


病 化 疗效 果 好 。 


















诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 ”急性 白血病 时 白细胞 常 显 著 增 高 ,外 周 血 
液 有 数量 较 多 的 异常 原始 及 幼稚 细胞 ,但 对 白 细 胞 不 增多 
性 白血病 则 必 冉 髓 检查 才能 发 现 白血病 细胞 。 在 未 
进行 骨 艇 象 检 查 之 前 , 某 些 临床 表现 常 易 易 造 成 误诊 。 如 儿 
童 急性 和 白血病 常 因 发 热 、 关 节 肿 痛 、 心 3 动 过 速 而 误诊 为 风湿 
热 ; 有 全 血细胞 减少 的 临床 表现 易 误诊 为 再 生 障碍 性 贫血 
某 些 急 性 白血病 初 起 时 可 单 系 血细胞 减少 ， 如 以 粒 细 胞 减 
少 或 血小板 减少 为 首 起 表现 的 急性 白血病 常 易 误诊 为 粒 细 
胞 缺乏 症 或 血小板 减少 性 紫 左 。 上 述 情况 只 要 及 时 进行 肯 
艇 象 检查 即 可 明确 诊断 ， 

ALL 须 注意 ; 


























妆 细 胞 增多 症 及 传染 性 淋巴 
细胞 增多 症 鉴别 。 4 核 细 胞 增多 症 可 有 发 热 .淋巴 
结 和 中 脾 大 ,外 周 血液 和 则 艇 象 中 出 现 大 重 不 册 型 淋巴 细 
胞 , 另 误 诊 为 ALL, 但 传染 性 单 核 细胞 增 乡 贫血 和 
血小板 减少 , 嘲 异 凝集 试 内 ; 渤 血 清 试 验 有 助 于 鉴 
别 :传染 性 淋巴 细胞 增多 症 虽 有 显著 的 淋巴 细胞 增多 ,但 均 
涩 淋巴 细胞 ,形态 旦 无 贫血 和 血小板 减少 。 儿 将 
的 神经 母 细胞 清和 模 瘤 及 下 少年 和 成 年 人 的 Ewing 
肉 辣 及 小 细胞 肺癌 时 芋 小 \ 加 细胞 形态 ,如 不 注 
半 时 易 误 诊 为 AL 鉴别 ， 由 交 细 胞 的 免疫 表 阳 ， 和 
了 和。 入 细胞 
















































及 应 看 


名 鉴别 。 
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细 上 临 可 赵 过 50 关 10 71 请 em 
























类 白血病 反应 的 骨 和 粒 细胞 极 少 超过 2% 且 NAP 
积分 增高 。 低 增生 性 4 血渍 要 急性 再 生 障碍 性 
贫血 相 鉴别 ,只 要 仔细 检 在 骨 久 不 难 鉴别 ,因为 前 者 原 妈 细 
胞 百分比 已 达 诊断 急性 病 的 标准 。 

(二 ) 分 型 诊断 

1， FAB 分 类 标准 和 国内 分 型 标准 法 美英 协作 组 











(FAB 协作 组 ) 于 1976 年 和 1985 年 先后 提出 急性 白血病 
的 形态 学 诊断 标准 及 修改 建议 .1991 年 又 增补 了 AML 的 
一 项 亚 型 , 即 AML 微分 化 型 (M, )。M; 不 能 用 通常 的 形 
态 学 和 细胞 化 学 Wael 肯定 的 稀 系 分 化 证 据 , 但 原始 细 
胞 可 以 通过 单 : 水 记 和 (或 ) 超 微 结构 (包括 超 
微细 胞 化 学 六 性 质 。M 的 诊断 标准 为 : 骨 艇 原 
始 细胞 工 型 十 开 型 在 非 红 系 (non-ervthroid cell.NEC) 中 三 
90% ,原始 细胞 形态 大 多 数 类 似 ALIL-L: 的 原始 淋巴 细胞 、 
AML-M 原始 细胞 或 少 部 分 似 AML-M: 原始 单 核 细胞 . 
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疫 表 型 无 特异 性 高 的 淋 系 标志 如 cCD3、cCD79a 和 cCD22. 
但 可 表达 特异 性 较 低 的 淋 系 相关 标志 如 CD2、CD4、 
CD7、CD10 和 CD19 等 . 链 系 分 化 抗原 CD13、CD14、 
CD33、CD64、CD65 或 CD117 等 阳性 , 单 抗 检测 细胞 质 
人 艇 过 氧化 物 酶 (cCMPO) 阳 性 。 急 竹林 为 白血病 (acute 
undifferentiated leukemia. AUL) 与 AML-M。 不 同 . AUL 
是 指 细胞 表面 无 系列 特异 或 系列 - 关 抗 原 表 达 , 细 胞 形 
态 和 细胞 化 学 特征 也 无 法 确定 哪 一 系列 的 白血病 。 有 
认为 是 否 届 于 真正 的 AUL 尚 须 经 过 基因 分 型 的 检测 如 
艇 过 氧化 物 昔 (MPO) 基 因 表 达 、 免 球 各 白 重 链 (lgH) 
或 工 细胞 受 体 (TCR) 基 因 重 排 等 ,证实 无 任何 基因 型 和 
免疫 学 标志 . 才 属 于 真正 的 AUL。 除 此 以 外 .FAB 分 型 
与 国内 分 型 不 同 之 处 在 于 不 将 AML-Ms 进一步 区 分 为 
Mz 和 Ma 两 个 亚 型 。 
1986 年 天 津 白血病 分 类 、 分 型 讨论 会 提出 国 





























无 嘲 天 青 颗粒 及 Auer 小 体 .常规 细胞 化 学 染色 阴性 。 免 。 淮 。 该 标准 系 在 FAB 分 类 基础 上 提出 ( 表 20-3-7) 。 
表 20-3-7 急性 白血病 国内 诊断 标准 
AML 
Mi( 急 性 粒 细胞 白血病 未 分 化 型 ) : 骨 船 原 粒 细胞 在 NEC 中 宇 90%. 早 幼 粒 细 胞 很 少 ,中 幼 粒 细胞 以 下 阶段 不 见 或 军 见 
Mz( 急 性 粒 细胞 白血病 部 分 分 化 型 ): 分 为 以 下 两 种 亚 型 : 
Ma :骨骼 中 原 粒 细胞 为 30 兴 一 过 90 浴 CNEC) , 单 核 细胞 过 20 交 , 早 幼 粒 细胞 以 下 阶段 二 10% 
2 : 骨 散 中 原始 粒 细 胞 及 早 幼 粒 细 胞 明显 增多 ， 以 异常 的 中 性 中 幼 粒 细胞 增生 为 主 ,其 胞 核 常 有 核 仁 , 有 明显 的 核 





桨 发 存 不 
















平衡 ,此 类 细胞 六 30 治 
ee (急性 颗粒 增多 的 晤 幼 粒 细胞 白血病 ) :骨髓 


一 , 胞 质 es 可 分 为 两 种 类 型 ， 
et 至 融合 
Ma ( 细 型 ) : 






M; (急性 粒 单 核 细胞 白 血 首 ) : 按 粒 

i es 和 和 显 幼 粒 细胞 增生 为 主 , 忆 
原 、 幼 稚 单 核 细胞 增生 为 主 , 朋 

有 A 胞 点 具 粒 细胞 系 , 又 : 

MI Eu : 除 上 述 特点 外 ,还 有 粗大 而 圆 的 

M;( 急 性 单 核 细胞 下 血 病 ). 分 为 以 下 汀 

Ms( 未 分 化 型 ) : 骨 艇 中 原始 单 核 细 泡 














Ma (分 分 化 型 ) : 散 中 原始 和 幼稚 单 核 细胞 CNEC 
Mi( 红 自 血 病 ): 册 揽 中 红细胞 系 僵 50 加 .已 带 








有 


30 吧 ;六 血 片 中 友 粒 细胞 或 原单 核 细 














Mi (急性 巨 核 细胞 白血病 ;外周 血 中 有 
抗体 族 细 胞 少 ， - 抽 . 活 擒 有 | ne 


ALL 
蕊 :原始 和 幼 礁 淋巴 织 胞 以 小 细 
:im Re 天 少 . 轻 中 1 

林 书 细胞 以 大 细 

个 或 多 个 昂 


胞 
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质 -二 
质 遇 


入 
} 

























ie, 肖 锯 中 原 F 


i 中 以 颗粒 增多 的 异常 时 幼 粒 细胞 增生 为 主 .二 30% (NEC); 其 胞 核 大 小 


和 单 核 细胞 系 形态 不 同 . 可 包括 下 列 四 种 类 型 : 
加 、 幼 单 1 核 和 单 核 细胞 之 20% 人 CNEC) 


出 胸 1 型 二 了 型 
用 > 202 


兰 30 吕 ; 头 巨 核 细胞 有 电镜 或 单 点 点 隆 





工 核 
: 回 状 娃 维 增 思 








签 . 染 色 质 较 粗 ， 结构 较 - 致 , 核 三 作 厅 
i 不 超过 3% 
不 规则 、 加 后 和 折 米色 质 较 芍 松 .结构 较 丰 一 黎 。 
[此 绷 胞 次 迪 
以 形 较 规 则 . 梁 色 质 呈 均匀 细 点 状 . 核 三 明 昆 。- 个 









型 指 照 轧 


县 型 指 布 ! 





让 特征 . 胞 质 赴 少 .有 少 + 








内 诊断 标 “ 
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2. 世界 卫生 组 织 分 类 标准 WHO 分 类 标准 与 FAB 
分 类 标准 在 细胞 形态 学 方面 的 重大 区 别 是 不 再 将 骨 艇 原始 
细胞 区 分 为 工 两 型 ;诊断 AML 骨髓 原始 细胞 的 标准 从 
宇 30% 下 降 至 宇 20%。 
按 WHO 分 类 ,AML 伴 t(8;21)(q22;q22) inv(16) 
(p13. 1q922)/t(16; 16) (p13.1; q22) 及 1(15; 17) (gq22; 
q12) ,不 管 原始 细胞 数量 均 可 诊断 相应 类 型 AML。 而 伴 t 
(9;11)(p22;q23)、t(6;9)(p23;q34) inv(3)(q21q26. 2)/t 
(3;3)(q21;q26.2) 及 t(1; 22) (p13;q13), 当 原始 细胞 二 
20% 是 否 可 诊断 为 AML 目前 尚未 有 定论 。ALL 与 LBL 
的 区 别 以 督 角 淋 巴 细 胞 25 中 为 界限 。 急 性 白血病 原始 细 
抱 表达 两 种 以 上 系列 特异 性 抗原 而 又 不 能 确定 为 哪 一 系 
白血病 称 急 性 未 定 系 列 白血病 (acute leukemias of ambigu 








ous lineage, ALAL)。WHO(2008) 造 血 和 淋巴 组 织 肿瘤 
分 类 及 诊断 标准 将 ALAL 分 为 急性 未 分 化 白血病 (acute 
undifferentiated leukemia, AUL) 和 混合 表 型 急性 白 血 病 
(mixed phenotype acute leukemias, MPAL) 两 类 ， 后 者 根据 
细胞 分 子 踪 传 学 、 免 疫 学 和 形态 学 检测 结果， 又 可 分 为 若 
干 亚 型 。 

3，ALL 的 免疫 分 型 标准 1994 年 在 法 国 召 开 了 欧洲 
白血病 免疫 学 分 型 协作 组 (EGIL) 会 议 ,提出 ALL 四 型 21 
类 法 , 即 先 按 TT.B 淋 巴 细胞 系 和 骨 系 抗原 积分 系统 确定 不 
同 抗原 积分 ,再 按 积 分 和 抗原 : 达 及 分 化 程度 把 ALL 分 为 
四 型 ( 裸 型 、 纯 型 ,变异 型 .多 表 型 )21 亚 型 。 由 于 该 分 型 法 
比较 复杂 ;不便 临 床 医生 记忆 ,国内 学 者 下 寿 庚 等 将 其 简化 
归纳 为 表 20-3-8。 











表 20-3-8 ”ALL 的 免疫 学 分 型 (EGIL, 1994) 
1. BB 淋巴 细胞 系 ALLLCD19- 和 (或 )CD79- 和 (或 )CD22- ,至 少 两 个 阳性 ] 


早期 前 BALLCB-I) 


普通 型 ALLCB-T) CD10- 

前 BALLC(BI) 胞 质 IgM- 

成 熟 了 ALLCBT ) 胞 质 或 膜 < 或 入 - 
2. 工 淋巴 细胞 系 ALL( 胞 质 / 膜 CD3- ) 

早期 前 T-ALLCT-I) CD7- 


前 TALLCT-I) 
皮质 T-ALL(T-[L) 
成 熟 T-ALL(T-N) 
a/8- T-ALL(A 组 ) 


CDla- 


抗 TCRa/B8* 


yY/6- T-ALL(B 组 ) 抗 TCRY/6- 


膜 CD3- ,CDla 


无 其 他 也 细胞 分 化 抗原 表达 


CD2 ”和 (或 )CD5- 和 (或 )CD8- 


Ca/B” T-ALL、Y/6 T-ALL: 是 T-ALL 中 根据 膜 表 面 工 细胞 受 体 -TCR 的 表达 情况 进行 的 分 组 》 


3 伴 履 系 抗原 表达 的 ALLCMy- ALL) 





名 






4. 急性 白血病 的 预后 分 型 白血病 的 预后 分 型 
对 于 指导 急性 白血病 的 治疗 具有 重要 意义 。 国 内 外 大 显 资 
料 表 明 已 血 病 患者 的 预后 与 发 病 时 的 年 龄 .白细胞 计 
数 . 艇 外 浸润 情况 及 FAB 分 型 等 多 种 因素 有 关 , 但 随 着 白 
血 病 细胞 分 子 遗传 学 研究 的 不 断 深入 , 越 来 越 多 的 证 据 显 
示 在 众多 的 预后 相关 因素 中 ,白血病 细胞 的 细胞 分 子 遗 传 
学 改变 特征 与 预后 的 关系 最 为 密切 。 目 前 国际 上 公认 
AML 可 根据 染色 体 核 型 分 析 将 其 分 成 良好 、 中 等 .不 良 3 
个 不 同 的 预后 组 ( 表 20-3-9) 。 

AML 大 约 有 各 兴 一 50 反 的 叫 ; 
为 正常 核 型 , 称 为 细胞 遗传 学 正常 :血细胞 白血病 
(CN AMI,)。CN-AML 的 警 体 预后 为 中 等 ,但 近年 随 着 分 
子 生物 学 研究 的 进展 ;发现 CN-AML 患者 可 根据 不 辣 的 基 
因 改 变 作 进一步 预后 分 组 ( 表 20-3 10)。 














肖 摔 细胞 梁 色 体检 查 







表达 1 或 2 个 链 系 标记 ,但 又 不 满足 急性 双 系列 或 双 表 型 白血病 诊断 标准 


表 20-3.9 按 细胞 遗传 学 特征 AML 的 预后 分 组 
预后 细胞 遗传 学 特征 
良好 1015317),inv(16) (p13;q22)/t(16316),1(8;21) 
(gq22;q22) 不 化 del(9q) 





中 等 ”十 8, 正 常 核 型 

不 良 一 5/del(5q),- 7/del(7d) ,20q,21dq,del(9d)，iny 
(3q) ,11d23,t(9;22)(q34;d11),t(6;9)，17d'3 做 
以 了 的 复合 异常 

术 知 ”小 于 3 个 的 其 他 染色 体 异 党 





2012 第 ,欧洲 自 血 病 网 在 综合 近 十 儿 年 细 风 和 分 子 遗 
传 学 预后 研究 的 基础 上 ,提出 一 个 不 包括 APL 的 AML 预 
后 判 汤 系统 ( 表 20 3-11)， 
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表 20-3-10 ”CN-AML 的 分 子 生物 学 预后 分 组 表 20-3-12 ”美国 NCCN 预后 分 组 (2012) 
基因 改变 染色 体 定位 预后 意义 危险 状态 细胞 遗传 学 分 子 异 常 
FLT3-ITD 13q12 OS 缩短 ;DFS 缩短 低 危 inv(16) 或 t(16;16) ”正常 核 型 
人 tC8;21) 伴 NPMI1 突变 或 独 
ERG 过 表达 2102 5 
过 表达 21922.3 OS 缩短 t(15317) 立 的 CEBPA 突变 
BAALC 过 表达 8q22. 3 OS 缩短 ;DFS 缩短 但 不 伴 FLT3-ITD 
EFS 缩短 中 危 。 正常 核 型 t(8; 21), inv (16), t 
十 8 (16;16) 
NPMI 突变 5q35 CR 率 提高 ;OS 延长 1(9;11) 伴 eKIT 突 变 
CEBPA 突 变 。 ”19q13.1 ”OS 延长 :DFS 延长 人 本 风格 
高 危 复杂 核 型 ( 宇 3 克隆 ”正常 核 型 
MLI-PTD 3 ee 高 危 。 复杂 核 
Mes OS 缩短 ;EFS 缩短 染色 体 异常 ) 伴 FLT3-ITD 突变 
注 ;OS; 总 生存 ;DES: 无 病 生 存 ; CR; 完全 缓解 ;EFS= 无 事件 = 


生存 
表 20-3-11 
预后 分 组 


欧洲 白血病 网 (ELN) 预 后 系统 
细胞 分 子 遗 传 学 特征 


除外 +t(9;11) 的 11q23 
inv(3),t(3:3) 
t(6;9) 

(9;22) 





良好 1(8;21)(q22;q22); RUNX1-RUNT] 
inv(16) (p13. 1;q22) 或 t(16;16) (pl3. 1:q22)， 
CBFB-MYH11 
NPMI 突变 不 伴 有 FLT3-ITD( 正 党 核 型 7 
CEBPA 突变 (正常 核 型 ) 
中 等 INPMI] 突变 伴 有 FLT3-ITD( 正 常 核 型 ) 
野生 型 NPMI1 伴 有 FLT3-ITD( 正 常 核 型 ) 
野生 型 NPMI1 不 伴 有 FLT3-ITD( 正 常 核 型 7 





中 等 了 t(9;11) (p22;q23);MLLT3-MLL 


细胞 遗传 学 异常 不 能 归 入 良好 组 或 不 良 组 
不 良 inv(3)(q21q26. 2) 或 t(3;3)(q21;q26. 2); 

RPN1-EVI1 

tC6;9) (p23:;q34);DEK-NUP214 

tv;11)(v;9q23);MLL 重 排 

一 5 或 del(5q); 一 7;17p 异 

复杂 核 地 











2012 年 5 月 | NCCN(CNational Comprehensive Cancer 
Network) 肿 疤 临 床 实 践 指南 也 推出 一 个 AML 的 预后 分 组 
( 表 20-3-12)。 

由 于 WHO 从 2001 年 起 将 急性 淋巴 细胞 白血病 和 淋 
已 作 细 胞 性 淋巴 瘤 视 为 同一 疾病 实体 的 不 回 表 现 ,成 人 
ALL 与 预后 相关 因素 较 AML 显得 更 为 复杂 .但 特殊 的 细 
胞 分 子 遗 传 学 特征 同伴 在 预后 判断 中 肯 益 得 到 重视 。 有 目前 
许多 学 消 认 为 成 人 ALL75% 届 高 危 组 :25 多 为 标 危 组 、 淹 
诈 商 危 和 标 危 的 轩 青 可 综合 由 纳 为 表 20-3 13, 其 中 以 发 病 
年 龄 .起 病 时 折 细 胞 计数 以 及 Ph 染色 体 [ 即 tC9:22)] 花 为 





















【 治疗】 

(一 ) 治疗 原则 急性 白血病 的 治疗 日 标 是 彻底 清除 
体内 的 白血病 细胞 ,同时 使 正常 造血 功能 得 以 恢复 。 化 疗 
是 实现 这 一 目标 的 最 主要 手段 .但 目前 常用 的 化 疗 药物 , 除 
肾上腺 糖 皮质 激素 外 几乎 都 有 抑制 造血 功能 的 不 民 
并 且 对 肝 、 肾 、 胃 肠 道 也 有 毒性 作用 ,所 以 用 药 时 要 地 人 
察 .随时 调整 剂量 。 同 时 必须 加 强 支 持 治疗 ,防治 感染 和 出 
血 , 以 保证 化 疗 的 顺利 进行 。 治 疗 方法 宜 个 体 化 .根据 白 血 
病 类 型 .病情 程度 和 客观 条 件 灵活 掌握 。 

20 世纪 70 年 代 以 来 急性 白血病 的 化 学 治疗 取得 了 很 
大 进展 。 儿童 ALL 的 3~5 年 无 病 存 大 70 站 以 上 ,成 
人 也 已 达 25 史 ;儿童 AML 的 3 一 5 年 无 病 存活 率 达 40% ~ 
50% ,成 人 为 30% 左 右 。80 年 代 后 异 基因 及 自身 造血 十 细 
胞 移植 迅速 开展 .急性 白血病 近期 疗效 又 有 进一步 提高 。 

(二 ) 支持 疗法 

1. 控制 感染 ”根据 复旦 大 : 
究 所 及 血液 党 研究 室 20 年 来 调 
兰 阴 性 杆菌 特 别 是 铜绿 假 单 胞 菌 感染 一 直 是 化 疗 有 
病原 体 .但 近年 肺炎 克 雷 伯 菌 和 嗜 麦 芽 假 
有 所 增加 。 随 着 第 三 代 头 抱 菌 
的 细菌 感染 出 现 新 的 特点 :中 D 革 涯 

是 凝固 酶 阴性 的 萄 欧 
二. 肠 球菌 .草绿 色 链 洪 也 有 所 
; 现 坠 药 趋 势 ,特别 是 产 新 Bl 
EESBLs) 的 细菌 漆 




















学 附属 华山 医院 抗生素 全 
f 帘 .20 性 纪 80 年 代理 
术 缺 曲 
单 . 




































根据 病原 学 检查 及 


入 剂 民 要 庆 分 















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
表 20-3-13 ”成 人 急性 淋巴 细胞 白血病 的 预后 因素 

















特征 高 危 因 素 标 危 因 素 
年 龄 二 50 岁 二 35 岁 
行为 状态 类 好 
血浆 白 蛋 白水 平 低 正常 
治疗 相关 因素 
治疗 反应 延迟 获得 CR 的 时 间 之 4 周 ,治疗 第 7 天 外 周 血 中 、 ”获得 CR 的 时 间 <4 周 ， 原始 细胞 得 到 及 
第 14 天 骨髓 中 原始 细胞 持续 存在 时 清除 
对 糖 皮质 激素 的 反应 延迟 ,不 完全 快速 ,完全 
化 疗 的 剂量 强度 减少 
z= 。 药 效 学 6-MP .MTX 未 达到 治疗 所 需 水 平 药物 达到 治疗 所 需 水 平 
了 | 人 | 疾 病 相关 因 
mg 白细胞 计数 增多 宇 30X10?/L(B 细胞 系 ) 二 30X10?/L 
二 100X1027L(CT 细胞 系 ) 
细胞 遗传 学 t(9;22) ,tC4;11) t(12;21) 超 二 倍 体 
免疫 表 型 早期 和 成 熟 工 细胞 型 . 早 -前 也 细胞 型 ( 裸 型 ) 皮质 工 细胞 型 
其 他 特征 

P- 糖 蛋白 高 表达 

P53 异常 表达 

P15INK4b 高 度 甲 基 化 

谷 胱 甘 肽 高 水 平 


Caspase-2 和 Caspase-3 ”高 水 平 
epee 和 Cp i 1 
治疗 可 参考 以 下 原则 :@ 如 怀疑 产 ESBLs 菌 感 染 时 ,不 管 。 除 率 二 30ml/min 琳 用 。 伏 立 康 唑 为 第 二 代 : 三 只 类 抗 真 
体外 药 敏 结果 是 否 敏感 ,应 避免 使 用 表 宜 素 类 、 头 移 菌 素 类 。 ” 药 , 抗 菌 谱 包 括 耐 氟 康 唑 和 伊 曲 康 哗 人 新 型 隐 球 
; Ts 人 内 栈 胶 酶 抑制 菌 , 毛 和 子 菌 . 球 苞 子 菌 .曲名 菌 、 组 织 胞 浆 效 。- 和 人 
用 于 真 葡 细胞壁 的 葡 涌 糖 合成 酶 ,主要 用 - eo 类 
及 两 性 每 索 也 耐 药 的 曲 菌 届 和 念珠 菌 属 感染 。 
可 与 真菌 细胞 膜 上 钳 醇 结合 ,使 真菌 细胞 膜 内 重 rn 
漏 ,至 其 死亡 。 主 要 用 于 治疗 而 氢 康 只 和 伊 遇 康 唑 的 全 


菌 届 山竹 菌 、. 毛 窒 菌 、 球 孢子 菌 \ 皮 炎 芽 : 止 菌 ` 组 织 胞 浆 苗 



















主 窥 食 单 胞 区 

cn 者 亦 较 芝 见 ， 访 区 对 亚 瞻 培 击 囊 
珊 舒 巴 坦 ,头孢他啶 、 蔡 卡 西 林 
抑制 剂 抗生素 ,也 可 试用 头 允 吡 片 、 环 两 沙 星 .复方 磺 胶 甲 
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;对 于 醒 甲 氧 西 林 人 金黄 色 区 区 球菌 CMRSA) 和 硬 甲 感染， 两 性 器 崇 B 不 易 透 过 血 脑 屏 障 , 治 疗 用 知性 脑膜 
气 西 林 涂 癌 酶 明 性 葡萄 球菌 (MRCNS) 感 染 首 选 万 十 短 素 。。” 炎 需 要 和 饭 乃 喀 喧 合用 。 由 于 两 性 链 烷 号 肾 带 性 显著 .对 





染 伴 肾 功 能 
素 卫 脂 质 





或 点 转 万 主考 素 ,最 功能 有 损害 者 可 选择 棕 考 拉 宁 。 利 奈 。 于 总 全 二 0. 5g 无 效 或 不 能 而 受 者 ,深部 真菌 感染 
哗 膀 在 肺 组 织 波 中 深度 相对 较 商 ,但 长 期 使 用 可 能 引起 造 减退 ( 血 如 酬 >>221pmol/dl) 者 ,可 考虑 用 两 性 答 
血 切 能 的 抑制 ,可 根据 县 体 情况 前 定 。 












体 治 疗 。 
就 染 , 局 限 在 [1 腔 或 响 部 ,可 涂 摊 制 短 菌 急性 自 血 病 囊 者 的 病毒 感染 以 单纯 焰 疹 病毒 (HSY)、 
深部 真菌 感染 以 念珠 菌 玉 常见 ,包括 白 念 球菌 ,热带 念 人 状 疱疹 病毒 CVZV) 和 巨细 胞 病毒 C(MCV) 感 染 为 多 

















珠 菌 , 近 平 深 念 款 隐 、 a 
近来 也 不 少见 。 
( 焉 康 唑 . 伊 凡 康 唑 、 伏 立 康 哗 )、 否 让 落 来 类 
发 苍 次 入 大 球 内 酝 风 燃 业 ( 阿 
: i 菌 、. 近 平 





和 。 曲 咕 菌 。 无 环 鸟 从 (阿兰 治 书 ) 为 病毒 DNA 多 泡 酶 捉 制 剂 .对 
有 药 有 三 哗 类。 HSV、VZV 及 CMV 感染 都 有 预防 和 治疗 作用 。 更 苗 湛 书 
FE 济 站 兆 ， 米 pode MCV 药 , 但 有 导致 粒 细 上 pe. 作 
b 及 两性 考 索 总 脂 质 ]。 阿 糖 腺 香 亦 可 用 于 HSV、VZV 感染 的 治疗 ,但 对 
ed 此 外 ,可 用 于 预防 和 治疗 i 染 的 药 
物 还 有 干扰 素 、 腾 申 酸 钠 、 大 藉 
由 于 急性 白血病 患者 机 体 免 疫 功 能 低下 , 对 严重 细菌 
和 病毒 感染 疗效 不 佳 者 可 欧 脉 滴 注 大 剂量 丙种 球 蛋 身 , 每 
















也 纪 ,对 曲 给 菌 无 效 。 伊 则 康 哗 抗 菌 谱 广 -本庄 
开 千 种 曲 答 感染 .不宜 用 于 尿 路 感染 . 肾 功 能 减退 , 肌 玮 滞 
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日 约 20g, 共 5 天 。 

2. 纠正 贫血 纠正 贫血 最 有 效 的 方法 为 积极 缓解 白 
血 病 。 有 显著 贫血 可 酌 旦 输 注 红细胞 悬 液 。 自 身 免疫 溶血 
性 贫血 可 用 肾上腺 皮质 激素 。 病 情 开 始 缓解 .但 血红 蛋白 
恢复 不 满意 , 可 加 丙 酸 学 酮 注射 , 司 坦 唑 醇 口服 或 红细胞 生 
成 素 皮下 注射 。 

3. 防治 出 血 白血病 获得 缓解 是 纠正 出 血 的 最 有 效 
方法 。 血 小 板 计数 二 2X1087L 伴 出 血 可 输 注 单 采血 小 板 。 
on -经 肯定 诊断 ,应 迅速 

合子 低 分 子 肝素 治疗 ,持续 至 凝血 现象 好 转 。 当 弥散 性 血 

管内 凝血 并 发 纤维 蛋白 溶解 症 , 可 在 肝素 治疗 同时 并 用 抗 
i 药物 (如 对 羧基 蔷 膀 、 氨 甲 环 酸 等 )。 局 部 出 血 ( 如 鼻 咽 
部 ) 用 填塞 或 吸收 性 明胶 海绵 止血 。 

4. 纠正 高 尿酸 血 症 ”大量 白 血 病 细胞 破坏 分 解 时 血 
尿酸 增高 ,有 时 尿 路 为 尿酸 结石 梗阻 ,引起 少 尿 等 急性 肾 衰 
况 。 别 味 醇 为 黄 嗓 叭 所 化 酶 抑制 剂 ,能 阻 断 次 黄 味 叭 和 黄 
嗓 叭 变 为 尿酸 ,可 纠正 尿酸 过 高 。 剂 量 为 10mg/kg 体重 ， 
每 日 3 次 口服 , 共 5 一 6 天 。 当 血尿 酸 超过 595pmol/L 
(10mg%) ,应 大 最 输 液 和 碱 化 尿 液 。 

( 宇 太 化 学 洛 

应 先 确定 白血病 类 型 ,再 选择 适当 药物 。 为 了 防止 耐 
药性 产生 , 首 治 时 应 采用 对 白血病 细胞 敏感 的 药物 ,在 患者 
耐 受 范围 内 尽 可 能 加 大 剂量 ,采用 联合 或 序 贯 化 疗 . 务 望 在 
短 时 间 内 (2 一 3 周 或 1 一 2 个 疗程 ) 杀 伤 大 量 肿瘤 细胞 而 使 
疾病 进入 缓解 期 。 化 疗 疗程 以 超过 白血病 细胞 增殖 周期 或 
倍增 时 间 为 妥 。 急 性 白血病 细胞 的 倍增 时 间 为 4 一 5 天 ,所 
以 抗 白血病 药物 应 连续 应 用 5 一 10 天 ,使 进入 周期 的 所 有 
细胞 都 受到 药物 作用 。 为 了 避免 造血 系统 不 可 逆 性 损害 ， 
应 该 间歇 用 药 ,以 使 正常 血细胞 得 以 恢复 而 白血病 细胞 不 
臻 增殖 为 原则 。 正 常 血细胞 增生 较 白 血 病 细 胞 为 快 ,而 血 
细胞 从 骨 链 增殖 池 释 放 至 外 周 血 中 需 8 一 15 天 ,因而 间 欧 
期 应 以 1 一 2 周 为 好 。 这 样 既 能 杀 灭 大 量 白血病 细胞 ,又 有 
利于 血 象 恢复 。 

急性 白血病 化 疗 可 分 成 诱导 缓解 和 缓解 后 继续 治疗 两 
大 阶段 ,OD 名 诱导 缓解 :所 谓 缓解 , 即 指 白血病 细胞 减少 到 一 
征程 度 ,正常 造血 功能 得 以 恢复 ,患者 症状 消失 ,一般 检查 
方法 血 片 中 不 能 找到 白血病 细胞 。 用 于 诱导 的 药物 要 求 对 
自 血 病 细胞 较 敏 感 ,短期 内 能 杀伤 大 量 白 血 病 细胞 .并 尽 可 
能 避 人 驶 白血病 细胞 对 化 疗 药物 产生 耐 药 性 。 因 此 要 特别 重 
视 初 治 效 益 ,力争 1~-2 个 疗程 即 达 到 完全 缓解 。 对 全 血 细 
胞 减少 伴 骨髓 增生 低下 的 老年 急性 白血病 患者 .如 全 身 情 
况 较 差 . 也 可 先 用 小 剂 曙 化疗 ,如 阿 糖 胞 砷 或 二 尖 杉 酝 磊 ， 
on 对 此 类 患 
者 必须 反复 检查 骨 髋 ,随时 调整 剂量 。 
急性 白血病 患者 经 治疗 效 生 a ,体内 仍 残 久 一 
数量 的 白 细胞 , 称 为 微小 残留 白血病 (MDL) 必 须 继续 
应 用 抗 F .以 消 素 尽 可 能 多 的 残留 上 es & 
市 达到 长 期 无 病 和 后 存 乃 至 彻底 治愈 的 日 标 。 绥 解 后 继续 治 








_ 弘 所 十 诊 

































1 血 病 














第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


疗 期 药物 要 求 耐 药性 出 现 缓慢 . 且 与 诱导 缓解 药物 无 交叉 
耐 药性 。 对 继续 治疗 时 间 目 前 尚 无 统一 意见 .大 多 主张 
AML 在 完全 缓解 后 巩固 强化 6 一 8 个 月 即 停 药 ;ALL 患者 

固 强化 后 , 尚 须 维 持 治 疗 3 年 之 入。( 表 20-3-14) 

药物 剂 星 和 用 法 应 根据 患者 具体 情况 作 调 整 。 

本 书 介绍 的 药物 参考 剂量 低 于 国外 文献 推荐 的 药物 
剂量 。 

1 AML( 非 APL) 的 治疗 

(1) 诱导 缓解 治疗 : 亲 红 霉 素 与 阿 糖 胞 苷 联合 的 DA 

方案 是 除 APL 以 外 其 他 各 型 AML 最 常用 的 诱导 治疗 方 

案 ( 参 见 表 20-3-14) 。 完 全 缓解 (CR) 率 为 60%% 一 85 兴 .但 
对 于 60 岁 以 上 的 患者 CR 率 只 有 45%% 一 55%。 由 于 地 红 
每 素 对 心 胜 具 有 明 有 5 








过 550mg/m: ,老年 患者 及 原 有 心脏 疾病 患者 更 各 谨慎 使 
用 。 对 原 有 冠状 pone 庆 或 充血 性 心力 衰竭 史 者 .发 生 -一 一 
心脏 毒性 的 危险 性 更 高 ,可 给 予 右 雷 佐 生 (dexrazoxane) 以 


减少 风险 。 es 的 最 合适 剂量 . 国 
外 两 个 随机 研究 报告 ,与 阿 糖 胞 背 联 合 应 用 时 ,和 柔 红 窒 来 
90mg/(Cnm。d) 连 续 3 天 与 45mg/《(m*，d) 连 天 有 比较; 
患者 的 完全 缓解 率 更 高 。 去 甲 氧 染 红 每 素 是 麻 红 的 衍 
生物 ,其 特点 是 不 诱导 P- 糖 蛋白 表达 ,细胞 毒 作用 较 灯 红 
稚 素 更 强 , 心 脏 毒 性 较 低 ,与 其 他 草 环 类 无 交 又 耐 药性 。 一 
些 临 床 研究 显示 ,应 用 去 甲 氧 柔 红 器 素 代 将 DA 方案 中 的 
对 红 咽 素 , 疗 效 更 优 。 此 外 ,总 醒 类 药物 米 托 意 醒 与 阿 糖 胞 
苷 组 成 方案 也 可 用 于 AML 的 诱导 缓解 治疗 。20 世纪 80 
年 代 国外 有 作者 报告 在 DA 方案 的 基础 上 加 依托 泊 董 
(VP16) 对 二 55 岁 的 年 轻 串 者 能 进一步 提高 完全 缓解 率 . 
延长 生存 期 .尤其 对 于 M, 和 Ms 型 患者 。 但 这 一 结果 并 
未 得 到 其 他 研究 者 的 一 致 认同 。 三 尖 杉 酯 碱 或 高 三 尖 杉 酯 
碱 与 阿 糖 胞 苷 组 成 的 HA 方案 是 国内 常用 于 AML 的 诱导 
缓解 治疗 的 另 一 方案 ,其 CR 率 为 76.0%. 与 DA 方案 相 
似 。 但 应 注意 三 尖 杉 酯 碱 或 杉 酯 碱 也 有 较 强 的 心脏 
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毒 副作用 。1995 年 中 国医 学 科学 院 血 液 学 研究 所 设计 以 
高 三 尖 杉 酯 碱 与 阿 糖 胞 苷 十 ; 素 组 成 的 HAD 方案 治 
疗 成 人 初 治 AML 取得 85 叹 的 完全 缓解 率 , 其 中 1 个 疗程 
完全 缓解 座 达 80 闻 。 据 认为 HAD 方案 的 优势 主要 在 于 高 






三 尖 杉 酯 大 与 柔 红 狂 来 之 间 存 在 一 定 的 协同 作用 ， 

大 剂量 AraCCHD-Ara-C) 在 AML 的 疗效 已 得 到 国外 
多 项 研究 的 肯定 。 但 用 于 诱导 缓解 治疗 因 治疗 相 关 续 亡 诗 
相对 较 高 ,内 此 并 不 能 提 启 锥 。 目前 多 数学 少 主 
张 将 大 剂量 Ara-C 主要 用 于 完全 缓解 后 的 治疗 

2 :多 数 研 究 首 认为 诱导 完全 缓解 后 的 
治疗 方案 利 强度 直接 影响 患者 的 长 期 生存 率 。， 美国 东部 用 
交 协 作 组 (Eastern Cooperative Oncology Group: ECOGOD EE 
较 以 下 证 个 治疗 效 :四 停 药 观察 :四 长 期 小 旗 丰 
维持 治疗 :全 常规 齐 避 联合 化 疗 巩 固 加 长 其 te, 此 维 
疗 ;: 四 含 HD-AraC 联合 广 案 丽 加 强化 后 停 药 ,不 二 
疗 - 44 组 的 半年 DFS 率 依次 为 bd SOu 




















最 毒性 .因此 一 般 应 限制 累积 剂量 不 赵 | 一 
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表 20-3-14 成 人 急性 白血病 诱导 缓解 治疗 的 常用 化 疗 方案 























方案 名 称 药物 。 参考 剂量 (mg) 用 法 和 
AML 
DA DAUN 40~80 dl~3,iv 
Ara-C 150~200 dl~7,ivgtt 
HA H 4~6 dl~7,ivgtt 
AraC 150~200 dl~7,ivgtt 
IA IDA 10 一 15 dl~3,iv 
Ara-C 150~200 dl~7,ivgtt 
DAE DAUN 40~80 家 
Ara-C 150 一 200 dl 一 7,ivgtt 
VP16 100 dl~7,ivgtt 
VCR 2 每 周 1 次 .iv 至 少 2 一 3 周 
P 60~100 日 分 次 ,po 
VDLP VCR ] 关 刘 每 周 1 次 , 共 4 周 ,iv 
DAUN 40~60 3syiy 
P 60~100 每 日 分 次 .po 第 15 天 开始 逐步 减 重 
L-ASP 5000~1000(U) dl9~28,ivgtt 用 前 必须 做 皮 试 
VDCPTL VCR 2 每 周 1 次 , 共 4 周 ,iv 
DAUN 40~60 dl~3,d15~17,iv 
CT 600~1000 dl,dl5,iv 
P 60~100 每 日 分 次 .po 第 15 天 开始 逐步 减 量 
L-ASP 。 5000~1000(C) di9~28,ivgtt 是 否 加 用 LASP 根据 患者 具体 情况 而 定 
Hyper CVAD CTX 400 dl~3,ql2h.iv 即 Hyper-CVAD 方案 ,第 1.3.57 个 疗程 用 
VCR 2 ddidll,iv 第 2.4.6.8 个 疗程 用 HD-MIXArC 有 
ADM 60 ddiiv 美 司 钠 600 一 800mg/d,dl 一 3,ivgtt' 维 
持 至 CTX 结束 后 6h 
DXM 20 dl~4.d11~14,912h, ivgtt 






新 佐 ;P: 泼 尼 松 ;DAUN 
阿 糖 胞 芽 ;IDA: 去 甲 气 
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下 阿 福 苷 巩固 治疗 的 患者 4 年 DFS 


好 按 细 胞 遗 1 
传 学 eek es 0 中 pe 党 为 30 
后 者 为 12%。 但 应 注 i 
年 吊 者 的 疗效 并 个 二 





也 有 -一 些 研究 认为 缓解 后 的 治疗 强度 并 六 
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等 药物 是 a 泛 使 用 的 完全 组 本 航 后 的 强化 用 关中 疗 方 
5 自 血 病 协 作 组 (CCALGB) 的 全 究 显 示 , 接 受 
标准 剂量 阿 糖 胞 并 二 条 红 夫 天 次 导 治疗 以 及 3 个 疗程 大 剂 

各。 治疗 相 


46。 如果 
给 胞 遗 
:不 民 预 


到 HD AraC 对 有 MDS 病史 及 老 


是 影响 






一 小杉 栈 短 ( 或 商 三 
-ASP: 左 旋 门 冬 酰胺 酶 ;DXM: 地 塞 米松 ; 瑟 : 三 尖 杉 栈 代 ( 或 总 


AML 患者 长 期 生存 率 的 主要 因素 。 澳 大 利 亚 白 血 病 wn 
巴 癣 组 (ALLG) Mo 临床 试验 采用 ICE 方案 (去 甲 乞 末 有 
来 9 或 12mg/m?X3;AraC 3g/m2 ,每 天 2 次 ,第 1.3、、 
天 ;依托 泊 篆 75mgymz X7) 诱 导 治 疗 292 例 15 一 60 岁 
AML 患者 .234 例 获得 完全 缓解 (CR), 其 中 225 例 1 个 疗 
程 达 CR,9 例 2 个 疗程 达 CR, 总 CR 率 为 80 只。 将 CR 吓 
者 由 的 202 例 随机 分 为 两 组 进行 巩固 治疗 :一 组 为 CE 一 ， 
即 用 原 方案 治疗 1 个 疗程 。 另 一 组 为 IE 组 ( 友 申 氢 柔 红 舌 
过 9mg/nmY X2;Ara-C 100mg/m X5, 依 托 泊 并 75mg/nY 入 
让 .其 2 个 疗程 。ICE 组 与 IE 组 的 3 年 无 复发 存活 举 
(RFS) 分 别 为 49 中 和 48%;3 年 存活 率 分 别 为 了 1% 和 

















62%。 该 项 研究 的 结果 似乎 表明 要 提高 AML 患者 的 长 期 
生存 率 关键 取决 于 诱导 缓解 治疗 的 强度 。 
2. 急性 早 幼 粒 细胞 白血病 (acute promyelocytic leuke- 
mia, APL) 的 治疗 
(1) 诱导 缓解 治疗 :急性 早 幼 粒 细胞 白血病 因 15 号 与 
17 号 染色 体 之 间 易 位 形成 PML/RARwa 的 融合 基因 .其 表 
达 的 PML/RARa 贫 合 蛋白 通过 阻 断 细胞 分 化 和 凋 亡 导致 
APL 发 生 。 采 用 全 反 式 维 甲 酸 (ATRA) 诱 导 分 化 是 目前 
国际 上 公认 的 华 tC15;17) 急 性 早 幼 粒 细胞 白血病 的 首选 诱 
导 缓解 方案 。ATRA 可 与 RAR 受 体 结合 .加 快 PML/ 
RARa 融合 重 白 的 降解 ,使 早 幼 粒 细胞 继续 分 化 成 熟 。 常 
用 剂量 为 45mg/(m2z 。d) .或 60 一 80mg/d 连续 口服 至 CR。 
1991 年 华东 地 区 ATRA 协作 组 会 议 共 总 结 787 例 急 性 早 
幼 粒 细胞 白血病 , 初 治 603 例 , 完 全 缓解 率 为 85.4%. 复 治 
60 例 ,完全 缓解 率 为 74%; 单 独 应 用 ATRA 治疗 组 ,其 完 
全 缓解 率 为 85. 2%。1995 年 上 海 第 二 医科 大 学 附属 瑞金 
医院 又 报道 以 30 一 40mg/d 的 剂量 治疗 .同样 可 以 达到 
87. 5% 的 完全 缓解 深 。ATRA 治疗 伴 t(15;17) APL 一 般 
不 诱发 弥散 性 血管 内 凝血 ,但 可 引起 分 化 综合 征 ( 以 前 称 维 
甲酸 综合 征 ) .表现 为 不 明 原 因 的 发 热 ,呼吸 困难 .胸膜 和 心 
包 积 液 , 肺 浸润 、 肾 衰竭 、 低 血压 以 及 不 明 原因 的 体重 增加 
5kg。 可 伴 有 或 不 伴 有 白细胞 计数 增高 。 此 外 .ATRA 诱 
导 过 程 中 还 可 出 现 颅 内 压 增高 .皮肤 黏膜 十 燥 、 消 化 道 反 
应 、 肝 功能 损害 、 外 阴 水 肿 甚至 溃疡 等 不 良 反 应 。 但 以 分 化 
综合 征 最 为 严重 ,发 生 率 为 24. 8 外 一 28.5%。 紧 急救 治 方 
法 为 地 塞 米 松 20mg/d 静脉 注射 ,连续 3 天 .并 正 压 持续 吸 
氧 等 各 种 对 症 处 理 。ATRA 的 另 一 缺点 是 不 能 用 做 维持 
治疗 。 诱 导 缓解 成 功 后 ,如 不 加 用 其 他 化 疗 ,3 一 4 个 月 后 
大 多 复发 。 目 前 国内 外 大 多 推荐 口服 ATRA 后 加 用 总 环 
类 药物 (去 甲 气 柔 红 霸 素 或 邓 红 霉 素 )3 一 4 天 作为 APL 的 
首选 诱导 方案 。 
继 ATRA 之 后 我 国学 者 又 首创 砷 剂 治疗 APL 取得 成 
功 。 最 常用 的 伸 剂 有 三 氧化 二 砷 ( 亚 砷 酸 .As;0;)、 硫 化 砷 
(AssS;) 和 四 硫化 四 砷 (As;S;), 其 中 以 AsOs 应 用 最 广 。 
利 剂 治疗 APL 的 主要 机 制 为 诱导 早 幼 粒 白血病 细胞 凋 亡 。 
亚 砷 酸 的 常规 用 法 是 5 或 10mg/nma ,加 入 5% 葡 萄 糖 溶 液 
500ml 中 静脉 滴 注 3~-4 小 时 ,连续 28 天 为 1 个 疗程 。 间 
歇 1~2 周 ,再 重复 1 个 疗程 ,连用 2 个 疗程 未 缓解 可 视 为 
无 效 。CR 率 90 上 一 98 交 ,并 可 较 早 获得 分 子 生 物 党 缓解 。 
砷 剂 的 另 一 重 ? 与 ATRA 无 交叉 桂 药 ,ATR， 
后 复发 和 难 治 的 患者 应 用 As;0; 再 诱导 治疗 ,CR : 
78%~93%。 砷 剂 的 主要 毒 副作用 有 白细胞 增高 、 分 化 综 
合 征 心电图 QT 间 期 延长 . 周 疼 神经 病变 ,皮疹 及 岂 肠 首 
反应 等 。 近 年 国内 外 有 学 者 尝试 ATRA 联合 As:S; 用 于 
初 治 APL 患者 的 诱导 治疗 。 结果 表明 ATRA 联合 As: 0 
诱导 缓解 要 比 单 用 ATRA 或 Ass0s 达到 CR 时 月 禾 细 胞 
PMI-RARec 转录 本 更 低 . 因 此 复发 率 亦 更 低 。2012 年 美 
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国 NCCN 肿瘤 临床 实践 指南 已 将 ATRA 联合 AssSs 诱导 
方案 推荐 作为 不 能 耐 受 草 环 类 药物 治疗 的 APL 患者 的 首 
选 诱导 治疗 策略 。 

(2) 缓解 后 的 治疗 :在 ATRA( 或 As;O;) 十 DNR( 或 
IDA) 联 合 诱导 治疗 后 .用 DNR 或 IDA 至 少 2 个 疗程 巩固 
治疗 已 经 成 为 缓解 后 治疗 的 常规 措施 。 亦 有 作者 根据 CR 
后 3.6 个 月 PCR PML-RARa 检测 结果 分 为 两 组 ,阴性 患 
者 采用 ATRA 与 AssO; 交替 治疗 28 周 的 巩固 疗法 
(AssO 〇 ; 0. 15mg/kg,1~4 周 ,9~12 周 ,17 一 20 周 .25 一 28 
周 .每 周 用 5 天 ,ATRA 45mg/mzyd.1~2 周 .5 一 6 周 .9 一 
10 周 ,13 一 14 周 ,17 一 18 周 .21 一 22 周 .25 一 26 周 ): 阳 性 
患者 则 在 此 基础 上 加 用 抗 CD33 单 抗 GO 9mg/m’ .每 月 1 
次 , 共 3 次 ,两 组 均 取得 较 好 疗效 。 关 于 缓解 后 骨 散 细胞 分 
子 生物 学 监测 时 间 .2012 年 美国 NCCN 肿瘤 临床 实践 指南 
推荐 为 2 年 。 期 间 患 者 必须 每 3 个 月 进行 一 次 骨髓 细胞 
PMI-RARa 融合 基因 的 PCR 检测 ,以便 及 时 了 解 有 无 分 
子 水 平 的 复发 。 

尽管 以 ATRA 为 基础 的 治疗 使 APL 的 预后 大 为 改 
观 , 但 仍 有 部 分 患者 存在 复发 的 风险 。 西 班 牙 和 意大利 协 
作 组 通过 对 217 例 APL 患者 的 随访 观察 表明 ,患者 初诊 时 
外 周 血 白 细胞 和 血小板 计数 是 预后 的 独立 因素 。 和 白细胞 计 
数 志 10X10 /LL, 血 小 板 计数 二 40X10*/L 属 低 危 组 (24%); 
白细胞 计数 过 10X10?/L, 血 小 板 计数 三 40X10°/ 工 为 中 危 
组 (53%) ;白细胞 计数 二 10X10/L 则 归 入 高 危 组 (23%)。 

较 长 时 期 内 , Ara-C 在 APL 诱导 缓解 和 缓解 后 治疗 中 
的 作用 一 直 不 甚 明 了。 但 2008 年 国外 临床 试验 的 结果 显示 
对 于 初 治 时 白细胞 数 宇 10X10” 汇 、 血 小 板 数 二 4X 1077L 
的 患者 采用 Ara-C 与 DNR 联合 诱导 和 巩固 治疗 .完全 组 
解 率 和 3 年 存活 均 较 不 含 Ara-C 的 对 照 组 具有 一 定 的 优 
势 。2012 年 美国 NCCN 指南 对 于 高 危 组 APL 患者 诱导 
缓解 成 功 后 还 推荐 大 剂量 Ara-C 作为 巩固 治疗 的 策略 
之 一 。 

目前 多 数学 者 主张 首次 获得 CR 的 APL 患者 .不 推荐 
立即 行 造血 十 细胞 移植 。 造 血 干细胞 移植 的 时 机 一 般 可 选 
择 在 CR2 期 。 欧 洲 血 液 和 骨髓 移植 组 织 报 道 .APL 器 下 
CR2 期 行 异 基因 造血 干细胞 移植 的 总 生存 
率 、 复 发 率 及 治疗 相关 死亡 率 分 别 为 58%、57%、15%‰% 和 
33%; 自 体 造 血 干细胞 移植 为 40 咒 、 与 中、44 嗓 和 25 次 。 故 
无 合适 供 体 者 采用 自体 造血 干细胞 移植 亦 不 失 为 一 项 有 效 
的 治疗 措施 。 

ATRA 的 应 用 使 APL 患者 生存 期 显著 延长 .但 中 枢 
神经 系统 白血病 的 发 生 率 也 随 之 多 见 . 其 原因 是 次 与 
ATRA 治疗 使 白血病 细胞 的 茵 附 分 手表 达 增 疯 有 关 尚 不 
清楚 。 临 床上 应 将 中 枢 神 经 系统 白 角 病 的 预防 作为 PL 
愚者 缓解 后 治疗 的 一 -项 常规 措施 ， 

3，ALL 的 治疗 

(1) 诱导 缓解 治疗 : 泌 尼 松 与 长 看 新 臧 联合 的 VP 方 
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案 . 可 使 标 危 儿童 ALL 的 完全 缓解 率 达 95 只 ,是 ALL 的 
基本 诱导 治疗 方案 。 然 而 该 方案 用 于 成 人 ALL 的 诱导 组 
解 治疗 .CR 率 仅 为 47 中 ,在 VP 加 用 草 环 类 药物 .其 CR 率 
可 提高 到 83 只 。 月 前 由 VP 方案 加 和 柔 红 短 素 组 成 的 VDP 
方案 已 普遍 成 为 ALL 诱导 缓解 治疗 的 标准 方案 。 在 VDP 
方案 方案 中 草 环 类 的 剂量 和 用 法 一 些 学 者 也 进行 过 研究。 
去 甲 氧 柔 红 短 素 12mg/(m? 。d) ,2~4 天 诱导 治疗 ALL 的 
死 工 达 50% ,而 减低 剂量 至 10mg/(mz: 。d) ,2 一 3 天 ， 
明基 向 并 
不 优 于 静脉 推广 ,而 且 柔 红 每 素 用 药 延 长 至 1 周 也 不 优 于 
3 天 的 疗效 。 近 年 来 国外 又 有 阿 柔 比 星 (阿迪 素 ) 取 代 柔 红 















_.， 稚 素 的 趋势 。 


地 塞 米 松 与 泌 尼 松 比较 ,用 于 ALL 的 治疗 主要 有 两 方 
面 的 优势 :QD 抗 白血病 作用 更 强 , 体 外 实验 证 明 地 宕 米松 对 
ALL 细胞 的 作用 较 泼 尼 松 强 16 倍 。@ 更 容易 渗 适 进入 中 
枢 神 经 系统 ,在 脑 湖 液 中 药物 浓度 更 F 工期 更 长 。 荷兰 
的 一 项 历史 对 照 研究 显示 ,地 塞 米松 与 泼 尼 松 比 较 .ALL 
患者 3 年 EFS( 无 事件 生存 ) 分 别 为 80 兴 与 66 色 。 另 一 些 
临床 试验 也 证 实 ,在 减少 ALL 中 枢 神 经 系统 白血病 的 复发 
率 及 3 年 EFS 方 面 ,地 塞 米 松 优 于 泌 尼 松 。 左 旋 门 冬 醚 胺 
酶 是 另 一 种 常用 于 ALL 诱导 缓解 的 药物 ,在 VDP 方案 中 
加 入 左旋 门 冬 酰胺 酶 的 VDLP 方案 也 是 目前 常用 的 ALL 
诱导 治疗 方案 。 国 外 有 临床 研究 显示 ,左旋 门 冬 酰胺 酶 并 
不 能 提高 诱导 治疗 的 CR 率 , 但 可 延长 缓解 期 一 些 非 随 
机 研究 认为 ,在 VDLP 方案 基础 上 加 入 环 磷酸 胺 (VDCP- 
L) 可 进一步 提高 CR 率 ,尤其 适用 于 成 人 TALL 患者 。 
含 HyperCVAD 方 案 的 诱导 缓解 治疗 是 近年 来 推出 
的 一 种 新 的 成 人 ALL 治疗 策略 ,与 上 述 方案 不 同 之 处 主要 
在 于 将 环 磷酸 胺 改 为 分 段 使 用 ,并 增加 了 交替 使 用 大 剂量 
阿 糖 胞 芋 利 大 剂量 MTX。 和 研究 结果 表 中 
期 生存 率 较 VAD( 长 春 新 不 , 阿 柔 比 星 .地 守 松 ) 更 高 。 
HyperCVAD( 第 1.3.5.7 个 疗程 ) 环 磷 吏 胺 300mg/mi， 
静脉 注射 2 一 3 小 时 ,每 12 小 时 工 次 , 共 6 次 ,第 1 一 3 天。 
长 春 新 碱 2mg, 静脉 注射 .第 4 天 ,第 11 天 。 阿 雪 比 星 
50mg mi 第 4 天 .地 蹇 米松 每 天 40mg. 第 1~4 天 和 第 11~- 
14 天 。HD-MTX-Ara-C( 第 2.4.6、8 个 疗程 ) MTX lg/m: 
静脉 注射 ,第 1 天 ,15mg 甲 酰 四 气 叶 酸 静 脉 注射 .在 MTX 
完成 后 12 小 时 ,每 6 小 时 1 次 , 共 8 次 。Ara-C 3g/m? 输 
注 2 小 时 .每 12 小 时 1 次 , 基 4 次 ,第 2 一 3 天， 甲 波 尼龙 
(时 基 品 的 松 龙 )50mg 静脉 注射 ,每 上 2 次 ,第 1~3 天 。 
男 有 报道 在 含 HyperCVAD 方案 基础 上 加 用 抗 CD20 
单 抗 美 风华 治疗 Burkitt 淋巴 痛 / 白 血 痢 ,CR 率 为 86%6.3 
第 ( 避 康 .EFS 率 .DES 率 分 别 达 80 区、80 欠 和 8 区 。 与 昔 
放 合 HperCVAD 方案 的 历史 对 照 组 比较 ,优势 较为 
Wi 
(2 缓解 后 治疗 :AMDL 的 诊疗 策略 一样 ,成 人 ALL 
县 得 (长 后 必须 进行 器 化 网 疝 治疗 ,时间 应 坚持 字 年 以 | 
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前 6 个 疗程 的 强化 治疗 对 于 提高 患者 的 长 期 无 病 存 活 率 尤 
为 重要 。 国 内 贵阳 会 议 曾 建议 CR 后 的 前 6 个 疗程 强化 治 
疗 方案 为 :第 1.4 个 疗程 为 VDCP-L, 第 2、5 个 疗程 为 
VP16 十 Ara-C(EA) 方 案 . 第 3.6 个 疗程 为 大 剂 旺 甲 顷 网 
岭 。 每 疗程 之 问 间隔 期 一 般 为 2 一 3 周 , 不 宜 过 长 。 对 于 商 
危 患者 可 采用 HyperCVAD 与 HD-MTX-Ara-C 交 符 方案 
强化 治疗 。 

4 Ph 染色 体 阳 性 ALL 的 治疗 “Ph 染色 体 阳 性 ALL 
(Ph- ALL) 占 成 人 ALL 的 20% 一 30% 左 右 。 随 着 年 龄 的 
增加 ,发 生 率 也 随 之 增 商 。 在 50 岁 以 上 的 ALL 患者 中 发 
生 率 可 之 40%。Ph” ALL 主要 见于 前 B-ALL,90% 以 上 的 
患者 表达 CD34;50% 以 上 的 患者 还 表达 身 系 抗原 标记 ,如 
CD13.CD33 等 。 临 床上 自 血 病 计数 常 增高 ,但 脾 及 淋巴 结 
肿 大 少见 。Ph- ALL 的 预后 不 良 ,化 疗 虽然 能 各 60% 的 患 
者 获得 CR ,但 易 复 发 ,平均 缓解 期 仅 为 9 个 月 ,其 5 年 DFS 
低 于 10%~20%。 有 报道 HyperCVAD 方案 虽 能 使 0% 
的 Ph- ALL 达 CR. 但 并 不 能 明显 改善 DFS。 异 基 因 造 血 
十 细胞 移植 的 疗效 ;于 化 疗 和 自体 造血 干细胞 移植 ， 
缺点 是 移植 相关 死亡 率 亦 增高 。 国 外 报道 167 例 Pb AL 
诱导 缓解 后 随即 分 组 为 :亲缘 移植 组 49 例 、 非 亲缘 移植 组 
23 例 、 自 体 移植 组 7 例 。 继 续 化 疗 组 77 例 
亡 率 分 别 为 37%、43%、14% 和 8%。5 年 复发 
慎 组 ( 亲 比 与 i 
81%35 年 生存 率 异 基 
体 移植 组 和 化 疗 组 为 19%。 

来 自 GIMEMA 临床 试验 的 一 组 资料 显示 ,101 全 
成 人 ALL 患者 中 p190 ber/abl 阳性 占 (59 例 )57. 6% 
ber/abl 阳性 占 42.4 弘 (p210 ber/abl 单独 阳性 23 例 .p210 
与 p190 共同 阳性 19 例 )。 均 采用 波 尼 松 ,长 看 新 厦大 刘 
量 来 红 答 素 ( 总 剂 莉 达 270mg/m ) 和 I-asp 诱 导 治 疗 , 继 
以 大 剂量 AraC 联合 米 托 蓝本 强化 治疗 ,并 在 CR1 期 行 异 
基因 或 自体 造血 干细胞 移 秆 。 在 可 评估 的 92 例 资料 由, 治 
疗 相关 死 亡 率 为 15.2%, 总 CR 率 为 67.4%， 其 中 P190 
ber'abl 也 性 组 CR 率 为 69.8 婚 ,p210 ber/abl 阴性 组 为 
64. 1 外 。 两 组 问 无 显著 :52 例 行 强烈 再 诱导 治疗 
后 进行 造血 十 细胞 移植 ,36 例 (20 例 噶 基因 造血 干细胞 移 
植 .16 例 自体 造血 十 细胞 移植) 获得 4 评估 时 
6/20 例 .4716 例 仍然 处 于 持续 缓解 之 由。 未 接受 造血 于 细 
胞 移植 的 16 例 无 1 例 存活 。 研 究 还 认为 p190 ber abl 阳 
性 组 在 OS 和 DEFS 方面 要 优 于 p210 ber/abl 阳性 组 。 

巾 磺 酸 仍 马 赫 尼 (imarinib iesylate) 人 在 CML- 治疗 取得 
成 切 以 后 ,国外 开展 了 治疗 Ph ALL 的 临床 试验 。 工 期 临 
宋 直 给 20 例 Ph ALL 工大 内 造 页 于 细胞 移 丁 后 复发 的 病 
例 , 训 用 估 马 秩 尼 6o0mg: d 治疗 ,有 1 例 (55 妈 ) 获 得 完全 
1 例 攻 入 完 全 缓解 ,位 外 周 血 象 术 完 全 恢复 ,5 
例 患 冲 关 或 仅 获 得 部 分 绥 解 ， 在 有 效 的 病例 中 :应 
用 仿 与 株 仑 治 关 的 前 二 记 : 营 禾 或 外 局 血 供 状 灌 合体 增加 
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到 96% ,提示 伊 马 替 尼 对 Ph- 白血病 细胞 有 选择 性 抑制 作 
用 ,从 而 间接 促进 Ph 阴性 细胞 增殖 。 

Anderson 肿瘤 中 心 研 究 了 在 初 发 Ph- ALL 患者 中 应 
用 伊 马 蔡 尼 联合 HyperCVAD 方案 的 疗效 .8 个 疗程 的 诱 
导 缓 解 和 巩固 治疗 中 ,每 疗程 的 第 14 天 给 予 伊 马 替 尼 ,8 
个 疗程 结束 后 给 予 伊 马赫 尼 600mg/d, 维 持 治疗 1 年 。 初 
步 的 研究 结果 昌 示 这 种 联合 治疗 是 安全 的 ,并 且 缓解 率 较 
高 。 但 是 否 对 患者 的 长 期 DFS 有 益 尚 不 清楚 。 

(四 ) 难 治 性 急性 白血病 的 治疗 ”国内 外 学 者 对 于 难 
治 性 白血病 的 判断 标准 尚未 完全 统一 。 其 中 德国 AMLCG 
协作 组 提出 的 4 项 标准 得 到 较为 广泛 的 认可 :@ 标 准 方案 
诱导 治疗 2 个 疗程 不 能 缓解 ;@CRI1 后 6 个 月 内 复发 : 
@CR1 后 6 个 月 后 复发 , 且 原 诱导 缓解 方案 再 诱导 治疗 无 
效 :@ 二 次 或 多 次 复发 。 从 中 可 以 乔 出 ,所 谓 的 难 治 性 白 血 
病 其 实 包 括 原 发 性 难 治 和 复发 两 类 患者 。 

难 治 性 白血病 的 治疗 策略 ,首先 应 选择 与 原 治疗 方案 
无 交 义 耐 药 性 的 药物 ,以 组 成 新 的 治疗 方案 ;也 可 将 常规 化 
疗 药物 加 大 剂量 使 用 。 如 上 述 治疗 方案 仍 不 见效 , 则 必须 
采用 与 常规 药物 作用 机 制 不 同 的 抗 白血病 新 药 。 总 之 凡 患 
者 年 龄 较 轻 ,一 般 状 况 尚 可 . 系 复 发 的 早期 病例 ,尽量 采用 

较 大 剂量 方案 。 高 龄 患者 、 一 般 情况 较 差 ,或 已 到 疾病 晚 
期 ,应 酌情 使 用 较 保 守 治 疗 。 

1. 复发 或 难 治 性 AML 的 化 学 治疗 ” 难 治 与 复发 AMI. 
的 治疗 目前 尚 无 统一 的 化 疗 方案 。 原 则 上 采用 无 交叉 耐 药 
的 化 疗 药物 及 加 大 阿 糖 胞 苷 的 剂 主 。 其 中 大 剂量 阿 娘 胞 蔡 
是 近 十 余年 来 研究 得 最 多 的 用 于 难 治 与 复发 急性 白血病 的 
化 疗 方案 。 大 剂量 阿 糖 胞 茸 可 单独 使 用 ,也 可 选用 去 甲 氧 
梁 红 性 素 . 米 托 蓝本、 胺 是 啶 Camsacrine, AMSA) 及 依托 泊 
皮 等 联合 应 用 。 

优 达 拉 滨 是 一 种 合成 的 呵 蛤 类 似 物 ,其 结构 类 似 于 
Ara-C, 在 Ara-C 的 2 位 上 加 气 , 增 强 了 对 腺 并 脱 氮 酶 的 脱 
贷 作 用 ,在 糖 的 部 位 增加 了 磷 , 则 使 其 水 溶性 增强 。 在 体内 
经 斐 酸化 成 为 有 活性 的 三 磷酸 形式 F-Ara-ATP, 通 过 抑制 
核糖 核酸 还 原 酶 .DNA 多 奉 酶 .DNA 引物 酶 ,DNA 连接 酶 
的 作用 而 抑制 DNA 的 合成 ,并 能 部 分 抑制 RNA 到 合 酶 I 
减少 信和 白质 的 合成 。 由 然 达 大 谭 世 阿 糖 胞 并 联合 G 
CSF 组 成 的 FLAG 方案 是 目前 常用 的 难 治 与 复发 AML 的 
治疗 方案 。 其 4 G-CSF 可 动员 静止 期 白血病 细胞 进 
入 增殖 周期 , 气 达 拉 滨 可 增强 阿 糖 胞 在 的 细胞 振作 用 。 
FLAG 方案 治疗 难 治 复发 白血病 的 CR 率 达 50% 一 75%， 
对 晚期 复发 ( 停 药 二 6 个 月 ) 患 者 的 CR 率 明显 好 于 早期 复 
发 (你 药 二 6 个 月 ) 和 难 治 患 者 

上 E 大 剂 恒 阿 糖 胞 蔡 | 方案 有 两 类 。 一 类 
时 阿 糖 她 寿 联 合 去 忠 氧 末 红 星 素 . 米 托 芒 醒 .依托 泊 音 、 安 
说 窒 (m AMSA) 等 ; 另 一 类 不 含 阿 精 胞 荐 .如 依托 泊 音 联 
















ES 






























合 米 托 意 醒 、 阿 采 比 呆 ( 阿 克拉 器 案 )、m-AMSA 等 
Brown 用 大 剂 是 VPL6( 总 入 8 一 生 2g/nz) 加 大 剂 重 
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环 磷 酰胺 (50mg/kgX3 一 4 天 ). 难 治 性 AML CR 率 ; 
42% ,其 中 对 大 剂量 阿 糖 胞 苷 耐 药 的 病例 CR 率 也 达 30 兴 。 
该 方案 的 主要 毒 副作用 有 黏膜 炎 、 肝 胜 损 害 及 出 血性 膀胱 
炎 ,17 中 的 患者 死 于 骨 艇 抑制 期 发 生 的 严重 感染 。 

拓扑 蔡 康 是 拓扑 异 构 酶 工 抑制 剂 . 可 特异 性 与 DNA 
单 链 断 端 上 的 拓扑 异 构 酶 I 相 结 合 , 阻 止 拓 扑 异 构 芒 了 对 
单 链 断 端的 修复 ,破坏 DNA 双 链 结构 .从 而 导致 细胞 死 
亡 。Lee 等 采用 去 甲 氧 科 红 霉 素 每 天 10mg/m: .第 1 一 3 
天 ;Ara-C lg/m2, 12 小 时 工 次 :第 1~ 5 天 :拓扑 替 康 
1.25mg/m ,第 1 一 5 天 ,治疗 难 治 复发 AML :40 例 .CR 率 
为 59%% .中 位 CR 率 和 生存 期 分 别 为 6 个 月 和 12 个 月 。 


CAG 方案 最 初 由 日 本 学 者 报道 ,以 小 剂量 阿 柔 比 星 
治疗 难 治 和 | 2 1 





( 阿 克 拉 器 索 ) 和 阿 糖 胞 背 与 G-CSF 联合 应 
复发 . 继 发 AML,CR 率 分 别 达 到 87 中 和 62%。 其 原理 是 





AML 细胞 表达 G-CSF 和 GM-CSF 受 体 ,G-CSF 可 预 激 一 


(priming) 处 于 Go 期 的 白血病 细胞 进入 增殖 周期 与 化 疗 药 
物 接触 ,从 而 增强 抗 白血病 的 疗效 。 由 于 本 方案 中 阿 克 拉 
去 素 和 阿 糖 胞 苷 的 剂量 明显 低 于 常规 剂量 ,因此 毒 副 反应 
相对 较 小 。 该 方案 不 仅 适 用 于 难 治 和 复发 AML. 也 可 试用 
于 老年 及 低 增生 AML 患者 。 

2. 难 治 性 或 复发 性 ALL 的 化 学 治疗 ”无论 是 难 治 如 
复发 ALL 对 化 疗 药物 均 有 不 同 程度 的 耐 受 性 ,对 常规 联合 
化 疗 反 应 皆 不 满意 .预后 较 差 ,是 当今 急需 探讨 的 课题 之 
一 。 虽 然 50 站 的 复发 性 ALL 使 用 原 诱导 绥 解 方案 仍 有 
效 ,但 再 度 缓解 期 极 得 。 与 AML 相似 .复发 病例 的 疗效 与 
上 次 绥 解 期 的 长 短 有 关 : 第 1 次 缓解 期 越 长 , 获 第 2 次 缓解 
的 概率 越 高 .完全 缓解 后 持续 时 间 也 越 长。 复发 后 病情 严 
重 患者 很 少 能 再 次 完全 缓解 .即使 缓解 , 极 少 ( 二 5%) 能 长 
期 存活 。ALL 患者 的 复发 部 位 如 在 髓 外 .如 中 枢 忆 
或 所 丸 等 预后 更 差 。 对 难 治 和 复发 的 成 人 ALL 目前 
方法 主要 有 大 剂量 MTX 方案 、 大 剂量 CTX 为 基础 的 方案 
以 及 大 剂量 Ara-C 为 基础 的 方案 等 
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jj。 单 用 Ara-C 对 晚期 
ALL 的 疗效 不 如 AML.CR 率 仅 30 冯 左右 。 供 达 比 星 ( 去 
甲 氧 柔 红 霉 素 ) 联 合 大 剂量 Ara-C 治疗 难 治 性 ALL 的 CR 
率 为 44 叹 。 鬼 月 类 药物 VM26 或 VP16 、 安 了 了 啶 与 HD- 
AraC 亦 有 协同 作用 。FLAG 方案 对 复发 和 难 治 性 ALL 
也 有 效 。 

Martino 等 1999 年 报道 仿 大 剂量 CTX 和 大 剂 旺 Ara 
C 的 多 药 联 合 方案 治疗 难 治 与 复发 ALL 的 疗效 .具体 药物 
和 剂量 为 :VCR 2mg. 第 1 天; 米 托 意 醒 CMTZ) 12mg nm . 
第 1~-3 天 ;AraC 1.2g/nY.12 小 时 1 次 ,第 1~~4 天 :CTX 
l.5ginr; 泌 尼 松 80mg nr 。d) .第 1 一 :天 MTX 
500mg ne .第 5 大 。45 例 ALL( 难 治 17 例 .第 1 次 复发 28 
例 ) 中 .34 例 达 CRCR 率 为 7%: 难 治 组 CR 15 例 .CR 这 
为 88%% 患者 中 23 例 接 受 造 血 十 绷 胞 移植 。45 例 总 
的 中 位 生存 期 为 3.7 个 月 .2 年 生存 率 252 ;34 例 CR 患 普 
中 位 DFS 为 二 5 个 月 ， 23 例 接受 造血 十 细胞 移植 患 省 的 
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中 位 生存 期 超过 15.4 个 月 。 

总 之 ,复发 和 难 治 性 成 人 ALL 的 预后 也 极 差 ,与 AML 相 
似 , 平 均 缓解 期 仅 6 一 12 个 月 ,长 期 存活 者 少见 。 所 以 多 数学 
者 主张 患者 一 旦 缓解 后 应 尽早 进行 异 基 因 造 血 于 细胞 移植 。 

3. Ph 染色体 阳性 ALL 对 伊 马 替 尼 耐 药 后 的 治疗 ”对 
于 伊 马 蔡 尼 发 生 耐 药 的 Ph- ALL 患者 ,生前 已 有 新 一 代 的 
靶 向 药物 达 沙 替 尼 (dasatinib) 和 尼 罗 蔡 尼 (nilotinib) 可 供 
选用 。 但 两 药 针对 的 BCR-ABL 基因 突变 状态 不 同 . 应 根 
据 突变 的 检测 结果 进行 选择 ( 表 20-3-15) 。 

表 20-3-15 ”Ph 染色 体 阳 性 ALL 对 伊 马 蔡 尼 




















耐 药 后 的 治疗 选择 
突 变 治疗 推荐 
T3151 HSCT 或 临床 试验 
V299L.T315A.F317L/V/I/C ” 尼 罗 替 尼 
Y253H.E255K/V.,F359V/C/I 达 沙 替 尼 
其 他 突变 大 剂量 伊 马 蔡 尼 或 达 
沙 替 尼 或 尼 罗 替 尼 





(五 ) 中 枢 神 经 系统 白血病 的 预防 与 治疗 ” 随 着 急性 
自 血 病 缓解 率 提高 和 存活 期 延长 ,中 枢 神 经 系统 白血病 的 
发 生 率 也 明显 增多 。 目 前 所 用 抗 白血病 药物 在 常规 剂量 下 
多 数 不 能 通过 血 脑 屏障, 故 中 枢 神 经 系统 成 为 白血病 细胞 
的 隐蔽 所 , 常 为 急性 白血病 复发 的 重要 根源 ,应 加 强 防 治 。 

对 ALL 患者 应 常规 采用 预防 中 枢 神 经 系统 白血病 的 
措施 。 标 准 办 法 是 精 内 注射 抗 白血病 药物 。 通常 在 诱导 组 
解 一 开始 或 CR 后 ,立即 在 精 内 注射 甲 揽 蝶 岭 ,每 次 10mg， 
每 周 2 一 3 次 。 大 剂量 Ara-C 或 MTX 全 身 化 疗 能 使 药物 
透 过 血 脑 屏障 ,对 中 枢 神经 系统 白血病 也 有 肯定 的 预防 作 
用 。 低 危 ALL 的 预防 措施 可 采用 大 剂量 全 身 化 疗 十 4 次 
精 内 化 疗 . 高 危 ALL 为 大 剂量 全 身 化 疗 十 8 次 精 内 化 疗 ， 
成 典 BALL 或 Burkitt 白血病 则 须 将 精 内 注射 增 至 16 次 。 
AML 患者 至 今 尚 无 统一 的 规定 ,一 般 认为 , M; .Ms 
[其 是 高 白细胞 者 应 常规 在 CR 后 开始 每 周 1 次 的 鞘 
: 共 8 一 12 次 。 近 年 来 已 不 推荐 头颅 照射 作为 预防 
中 枢 神 经 系统 自 血 病 的 措施 ; 

人 入 诊 为 中 要 神经 系统 白血病 (central nervous system 
leukemia) ,治疗 方法 有 以 下 几 种 ， 

1 肾上腺 糖 皮 质 激素 ”主要 控制 中 枢 神 经 系统 放血 
病 的 症状 。 地 赛 米 松 10mg 静脉 注射 2 一 3 天 .可 使 头痛 、 
影星 等 症状 减轻 ,但 脑 稍 液 . 脑 神经 阁 痪 及 神经 乳头 水 肿 无 
佣 旺 政 洛 

2. 甲 氮 晤 叭 销 内 注射 


;大 峭 内 注射 1 次 . 直 
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以 10 一 15mg. 每 2 一 3 天 或 
痛 液 细胞 数 恢 复 正 常 。 本 法 
受 解 期 短 ,容易 复发 . 

用 肌 扎 赚 崔 5-- 
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100%, 中 数 缓解 期 为 2. 5 一 4. 2 个 月 。 鉴 于 甲 氮 蝶 叭 经 绒 
内 注射 ,在 脑室 内 浓度 常 不 易 达 到 抗 肿瘤 作用 , 现 有 皮下 脑 
痊 液 贮存 器 (ommaya reservoir) ,将 甲 氮 屿 叭 直接 注射 至 脑 
室 。Bleyer 等 将 脑室 和 畏 内 甲 氨 蝶 叭 注射 作 了 比较 ,前 者 
治疗 效果 较 好 。 但 脑脊液 贮存 器 安装 后 约 18% 病 例 有 出 
血 、 阻 塞 和 继 发 感染 等 并 发 症 。 脑 瑚 液 姓 存 大 用 于 中 枢 神 
经 系统 白血病 为 徊 外 复发 的 病例 较为 合适 。 

甲 氨 媒 叭 精 内 注射 后 可 引起 急性 化 学 性 蛛网 膜 炎 和 亚 
急性 脑 和 痊 艇 运动 神经 元 功能 不 良 性 作用 。 叫 者 可 有 
头痛 ,发 热 或 呕吐 ,出 现 于 第 1 一 10 次 注射 期 间 。 如 不 停 
药 ,反应 可 逐渐 加 重 。 曾 报道 有 7 例 ALL 中 枢 神经 系统 白 
血 病 在 治 程 中 或 停 药 后 不 久 发 生 痴呆 、 神 经 错乱 、 易 激 巷 、 
哮 睡 . 共 济 失调 、 瘦 阐发 作 . 其 中 有 2 例 锚 迷 ,1 例 死亡 。 另 
有 报道 在 注射 甲 授 蝶 叭 后 发 生意 外 者 共 7 例 ,表现 有 感觉 
障碍 伴 轻 度 运动 功能 减退 .下 肢 或 四 肢 瘫痪 等 ,其 中 死亡 者 
也 有 2 例 。 意 外 反应 常 突然 发 生 , 或 出 现在 精 内 注射 0. 5 一 
24 小 时 内 。 上 述 毒性 反应 可 能 与 甲 仇 是 岭 的 保存 液 尖 大 
巾 酸 或 稀释 液 甲醇 有 关 , 它 们 能 阻 断 神经 纤维 传导 ,也 可 使 
神经 纤维 脱 艇 蔓 。 个 别 病例 可 能 是 机 休 对 围 氨 蝶 叭 产生 殷 
性 变态 反应 。 甲 分 蝶 叭 可 通过 脑膜 吸收 而 产生 全 身 反 应 ， 
应 加 注意 。 骨髓 已 受到 抑制 或 籽 功 能 不 全 更 应 慎 用 。 畏 内 
注射 药物 容积 一 般 为 脑 状 液 的 10%, 即 10 一 15ml。 当 脑 瑚 
液压 力 过 高 时 ,应 酌情 减 量 。 注 射 应 缓慢 ,有 反应 时 随时 们 
药 。 监测 脑 兰 液 内 甲 氨 红 叭 浓度 ,可 减少 四 所 红 叭 神经 毒 
反应 的 发 生 率 。 

3. 阿 糖 胞 敬 蒜 内 注射 、 甲 氨 蝶 叭 业内 注射 有 抗 药 者 ， 
可 试用 阿 禧 胞 背 25mg/m? ,每 周 2 次, 畏 内 注射 ;也 可 采用 
MTX、AraC 与 地 塞 米松 联合 精 内 注射 ,其 疗效 与 头颅 放 
疗 十 鞘 内 注射 MTX 相似 。 

4. 肴 甸 照 射 ” 仅 用 颅 脑 %Co 或 直线 加 速 器 照射 G5 一 
10Gy) 只 能 缓解 症状 ,不 能 使 脑 状 液 恢复 正常 ,缓解 率 也 
低 。 如 果 加 用 兰 艇 照射 10Gy, 效 果 较 好 ,但 对 骨 骨 抑 制作 
用 比较 明显 。 以 往 已 用 过 放疗 作为 中 概 神 经 系统 白 血 病 预 
防 措施 者 ,应 避免 脑 部 再 照射。 

(六 ) 造血 干细胞 移植 (hematopoietic stem cell trans- 
plantation) 

1. 异 基因 造血 干细胞 移植 (allogeneic hematopoietic 
AML 和 ALL 均 为 异 基因 造血 
F 细胞 移植 的 适应 证 。 首 次 完全 缓解 
当 根 据 疾病 细胞 踪 传 学 的 特征 来 庆 
施 ， 项 后 好 组 患者 可 采用 足够 强度 的 化 疗 作为 山 转 消 疗 ': 
年 总 生存 率 可 达 50% 以 [也 可 考 虞 自体 造血 十 细胞 移 
秆 。 风 险 更 大 的 异 基 央 造 血 二 细胞 移植 一 般 不 作为 该 弓 患 
者 的 首选 ,可 作为 复发 早期 或 第 二 次 缓解 划 的 治疗 策略 。 
对 预后 中 等 组 患者 ,如 有 HLA 号 柄 的 家 庭 成 员 供 者 进行 
路 植 .3 年 无 病 后 在 率 可 大 65%.3 年 复发 率 为 18 兴 ， 大 后 
蕉 组 如 有 HLA 匹配 的 家 庭 成 员 供 体 .应当 在 完全 缓解 后 





















stem cell transplantation) 















尽快 行 造血 干细胞 移植 。 在 经 过 选择 的 病例 中 .如 果 在 第 
一 次 缓解 期 就 接受 非 血 缘 关 系 的 HLA 相 匹 配 供 者 或 家 庭 
成 员 供 者 移植 ,长 期 生存 率 仍 可 达到 40%~50%。 

成 人 ALL 复发 率 高 , 异 基因 造血 干细胞 移植 在 成 人 
ALL 的 治疗 中 占据 重要 地 位 。2008 年 报道 的 一 项 国际 协 
作 临 床 试验 CMRC UKALL E/ECOG E2993) 分 析 1993 
2006 年 1913 例 成 人 ALL 的 资料 表明 .Ph- ALL 患者 采用 
异 基因 造血 干细胞 作为 缓解 后 的 治疗 措施 .其 5 年 总 存活 
为 53 中 ,明显 高 于 自体 移植 和 化 疗 患者 的 45%%。2002 
IBMTR 报告 接受 移植 的 2820 名 ALL 患者 资料 显示 ， 
CR1 期 移植 ,年 龄 一 20 岁 与 年 龄 二 20 岁 组 3 ee 
分 别 为 61% 填 4% 和 48% 土 4%; 在 CR2 以 上 缓解 期 移植 
3 年 无 病 生存 率 在 年 龄 二 20 岁 与 年 龄 二 20 岁 组 分 别 为 
47% 士 6 多 和 30% 士 5%; 无 关 供 考 的 移植 在 CR1 或 以 后 的 
缓解 期 进行 3 年 无 病 生存 率 分 别 为 45% 十 3% 和 36% 土 
8%; 处 于 疾病 进展 期 的 患者 无 病 生存 率 为 0% ~~15%。 
法 国 的 一 项 大 型 多 中 心 临床 试验 (LALA87) 的 资料 显示 ， 
257 例 随 机 抽样 的 ALL 病例 中 ,116 例 接受 异 基因 造血 十 
细胞 移植 ,对 照 组 114 例 接受 化 疗 或 自体 造血 干细胞 移植 
(autologous hematopoietic stem cell transplantation) .两 组 
的 5 年 生存 率 差异 无 统计 学 意义 。 但 在 高 危 病 例 , 异 基 央 
造血 干细胞 移植 组 5 年 总 生存 率 和 5 年 无 病 生 存 率 分 别 为 
44% 和 39%, 明 显 高 于 对 照 组 的 20% 和 14% 。 另 有 一 项 
关于 Ph 染色 体 阳性 ALL 的 研究 结果 显示 ,167 例 接受 造 
血 干细胞 移植 ,其 中 49 例 为 HLA 相配 的 相关 供 体 移植 ， 
23 例 为 HLA 相配 的 无 关 供 体 移植 ,7 例 为 自体 造血 干 细 
胞 移植 。77 例 接受 持续 化 疗 。5 年 的 疾病 复发 EE, 异 
基因 造血 于 细胞 移植 组 为 29% ,明显 低 于 自体 造血 干细胞 
移植 /化 疗 组 的 81%。 而 5 年 生存 率 异 基因 造血 干细胞 移 
植 组 为 43 吧 ,自体 造血 干细胞 移植 /化 疗 组 为 19 兴 。 因 此 ， 
目前 较为 一 致 的 观点 是 对 于 Ph- ALL 患者 , 尽 可 能 争取 在 

首次 缓解 后 实施 异 基因 造血 干细胞 移植 。 
2. 自体 造血 干细胞 移植 
(1) AML:2002 年来 自 希腊 的 120 例 临 床 病例 研究 显 
示 , 年 龄 和 60 岁 的 AML 患者 ,自体 造血 十 细胞 移植 的 闻 间 
明显 不 如 异 基 因 造 血 干 细胞 移植 ,3 年 无 失败 生存 率 (FF 
分 别 为 42 癌 和 73%， es AraG ee 






























的 AML 患者 .自体 造 et 
但 近年 来 | tek 由 
是 大 剂 
体 造血 二 细 和 站 次 





组 AML 中 的 地 位 有 吕 针线、 

目 外 一 些 临床 癸 究 中 心 有 履 弃 将 自体 造血 于 细胞 移 秆 作为 

省 次 缓解 后 的 一 线 治 六 施 的 趋势 。 对 于 具有 中 等 细胞 遗 

如 来 的 AML 感 者 .由 于 复发 率 较 预 后 展 好 组 患 

为 次 .如 龙 引 类 | 造 侨 下 细胞 移植 的 合适 供 体 . 趾 苇 
LU 移植。 国外 的 一 项 资料 蝇 坟 .该 组 患 
















第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


者 5 年 生存 率 自 体 造血 于 细胞 移植 为 56%. 单 纯化 疗 为 
48%。 具 有 不 良 细胞 遗传 学 预后 因素 的 AML 患者 .自体 
造血 干细胞 移植 疗效 欠 佳 ,5 年 生存 率 仅 为 15%. 远 低 于 异 
基因 造血 干细胞 移植 的 疗效 。 对 于 60 岁 以 上 的 老年 AML 
患者 :来 自 EORTC-Gimema AML-13 临床 试验 的 资料 表 
明 自 体外 周 血 干细胞 移植 (autologous peripheral stem cell 


transplantation) 亦 不 能 改善 其 预后 。 不 过 也 有 持 不 同 观点 
的 研究 结果 。 
(2) ALL: 国 外 多 项 临床 资料 表明 .成 人 ALL 自体 造 





血 干细胞 移植 的 疗效 明显 较 异 亲 因 造血 干细胞 移植 为 差 。 
法 国 的 大 型 多 中 心 临床 试验 (LALA87) 数 据 表 明 . 无 论 高 
危 和 标 危 ALL 患者 ,自体 造血 干细胞 移植 与 化 疗 比较 都 不 -- 
能 Ms. Anderson 癌症 中 ee 亿 a 








试验 其 至 得 出 自体 适 血 干细胞 移植 不 如 化 疗 的 结论 和 .可 油 上 
骨 般 移植 组 曾 报道 510 例 ALL 患者 行 自体 骨 丹 移植 的 疗 
效 ,CR1 期 和 CR2 期 的 7 年 无 病 生 存 率 分 别 为 50 兴 和 
20% .其 中 CR1 期 在 诊断 40 天 内 达 CR 者 其 无 病 生 存 率 较 
40 天 以 上 达 CR 者 显著 增高 ,分 别 为 60% 和 30 兴 。 从 这 项 
结果 可 以 看 出 自体 造血 干细胞 移植 治疗 ALL 的 时 机 应 选择 
CR1 期 ,其 疗效 与 白血病 细胞 对 化 疗 药物 的 敏感 性 相关 。 
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第 三 节 慢性 白血病 
陈 形 


慢性 白血病 (chronic leukemia) 是 一 组 异 质 性 造血 系统 


二 天 | 肿瘤 , 它 和 急性 白血病 的 区 别 是 病程 较 缓慢 ,白血病 细胞 有 


| 一 定 的 分 化 成 熟 能 力 , 骨 通 及 周围 血 中 以 异常 的 较 成 熟 细 
”上 胞 为 主 。 临 床上 有 两 种 类 型 :中 慢性 粒 细胞 白血病 (chronic 
myelogenous leukemia, chronic myelocytic _ leukemia or 
chronic granulocytic leukemia,CML) ;人 慢性 淋巴 细胞 增殖 
性 疾病 (chronic lymphoproliferative disorders, CLPD) , 包 
括 慢 性 淋巴 细胞 白血病 、 幼 淋巴 细胞 白血病 、 毛 细胞 白 血 
病 、 绒 毛 淋巴 细胞 脾 淋 巴 瘤 、 大 颗粒 淋巴 细胞 白血病 、 成 人 
TT 细胞 白血病 /淋巴 瘤 、 恶 性 皮肤 网 状 细胞 增多 综合 征 
(Sezary 综合 征 ) 等 。CLPD 再 根据 免疫 表 型 分 成 B 细胞 
型 . 工 细胞 和 和 K 细胞 型 。 
慢性 粒 - 单 核 细胞 白血病 ,不 典型 慢性 粒 细 胞 白血病 、 
幼年 型 粒 - 单 核 细胞 白血病 、 慢 性 中 性 粒 细胞 白血病 ,慢性 
嗜 酸性 粒 细胞 白血病 也 均 属于 慢性 白血病 -WHO 分 型 已 
将 其 分 别 归 和 人骨 艇 增生 异常 / 骨 般 增殖 性 种 交 , 可 参见 本 章 
第 六 节 " 骨 和 骨 增 生 异 常 / 骨 通 增殖 性 肿瘤 ”, 不 在 此 袭 述 。 












一 、 慢 性 粒 细 胞 白血病 






生 粒 细胞 性 白血病 简称 慢 粒 ,是 起 源 于 多 能 造血 干 
细胞 的 恶性 克隆 增殖 性 疾病 ,表现 为 角 系 各 个 阶段 细胞 的 
过 度 增 将, 以 外 周 血 中 粒 细 胞 增多 并 出 现 幼稚 粒 细胞 . 嗜 碱 
性 粒 细 胞 增多 、 贫 血 、 血 小 板 增 多 和 脾 大 为 特征 ,具有 异常 
的 Ph 染色 体 1409:22)(q34;gll.2) 和 BCRABL1 禹 合 基 
因 ,可 从 慢性 期 (chronic phase; CP) 向 加 速 期 (accelerated 
phase.AP) 急 变 期 (Chblastic phase, BP 或 blast crisis, BC) 
2 -由 转变 为 急性 听 血 病 , 项 后 较 差 。 

约 直 全 部 白血病 的 15 次, 我 国 的 年 发 病 率 约 为 
7 10 万 ,国内 慢性 白血病 中 90% 为 慢 粒 。 发 病 年 龄 大 多 
在 20 一 60 岁 .发 病 率 随 年 龄 的 增长 逐步 上 下.45 一 50 岁 年 
苓 组 报 襄 ， 科 的 10% 以 下 ,男性 申 多 十 女 
乓 ,男女 比例 约 为 1.5: 1， 





















〖 病 因 与 发 病 机 制 】 


大 剂 盟 的 放射 线 照 射 是 慢 粒 较 明 确 的 至 病因 素 ， 呈 本 





广 总 和 长 崎 原子 弹 爆 炸 后 幸存 者 、 英 国 强直 性 脊柱 炎 患 者 
接受 放疗 后 以 及 宫颈 癌 放 疗 的 患者 中 , 慢 粒 的 发 病 率 明显 
高 于 普通 人 群 。 

慢 粒 是 一 种 获得 性 ,起源 于 单个 干细胞 的 肿瘤 性 疾病 。 
90% 以 上 的 慢 粒 患者 中 可 发 现 有 Ph 染色 体 , 即 1(9;22) 
(gq34;q11) ,9 号 染色 体 q34 带 上 原 瘤 基 因 cabl 的 片段 易 
位 至 22 号 染色 体 qll 带 上 的 断裂 点 复 集 区 ber (break 
point cluster region) ,产生 BCR/ABL 融合 基因 ,转录 成 融 
合 mRNA, 编 码 生成 具有 很 强 酷 氨 酸 蛋白 激酶 活性 的 融合 
蛋白 ,参与 细胞 信和 号 传导 途径 中 的 多 种 蛋白 磷酸 化 ,抑制 细 
胞 镁 亡 , 前 弱 造血 祖 细胞 与 骨 授 基质 细胞 的 黏附 ,使 细胞 生 
长 缺乏 接触 抑制 而 致 增殖 过 度 。 

22 号 染色 体 上 的 BCR 位 点 主要 有 三 种 : Mr-ber、m-ber 
和 pber, 分 别 形成 3 种 融合 绰 帕 P210、P190 和 P230。 大 
部 分 慢 粒 患者 在 el4a2 或 el3a2 位 点 融合 ,表达 P210 融合 
蛋白 。 而 P190(ela2) 利 P230(el9a2) 分 别 主要 与 Ph 染色 
体 阳 性 的 急性 淋巴 细胞 白血病 和 慢性 中 性 粒 细胞 白血病 的 








发 生 相关 。 op 
含有 BCR-ABL 融合 基因 的 单个 多 能 造血 细胞 可 以 作 


为 CML 干 细胞 ,是 维持 慢 粒 慢性 期 的 主要 祖 细胞 。CML 


干细胞 的 表面 抗原 多 为 CD34- CD33- ,处 于 Gs 期 ,对 化 疗 
不 敏感 ,是 治疗 后 白血病 细胞 再 次 出 现 的 根源 。 在 BCR 
ABL 融合 基因 的 基础 上 细胞 发 生 进 一 步 的 遗传 和 表 观 进 
传 突变 可 使 疾病 向 加 速 期 和 急 变 期 转变 。 


【临床 表现 】 

起 病 缓慢 ,症状 多 为 非特 异性 ,逐渐 加 重 , 绝 大 多 数 由 
者 起 病 时 处 于 慢性 期 。 患 者 可 因 造血 过 盛 的 症状 和 体征 就 
诊 ,如 易 疫 们 ,乏力 .食欲 缺乏 .低热 ,多 汗 、 体 重 减轻 .上 股 
部 不 适 及 脾 大 。 出 血 、 栓 蹇 白血病 细胞 增多 所 化 的 相关 症 
状 偶 见 。 大 约 10%~30% 的 患者 在 出 现 症状 前 因 定 基体 
检 而 发 现 , 起 病 时 即 处 于 加 速 期 或 急 变 其 的 患者 各 点 10% 
左右 。 

1 脾 大 ” 脾 大 程度 不 一 .与 外 周 血 白 细胞 升 高 的 水 平 
有 关 , 大 约 50 中 以 上 的 患者 确诊 时 脾 可 大 至 肋 缘 下 10cm 
以 上 , 质 坚 无 压痛 ,患者 常 感 上 腹部 他 胀 不 适 。 少 数 患 者 内 
发 生 脾 梗死 或 脾 周 转 炎 而 出 现 显著 左上 腹 和 左肩 部 疼痛 
可 有 局 部 压痛 和 摩擦 音 ,自发 性 脾 破 询 空 见 。15% 一 20% 
的 患者 有 肝 大 ,程度 较 轻 。 淋 巴结 肿 大 较 少 见 , 但 可 作为 忆 
期 急 变 的 首发 症状 。 





2 发 热 \ 贫 血 和 出 血 由于 肿瘤 负荷 增加 ,可 出 现 眶 
蜡 的 必 热 ,消瘦 和 盗汗 等 高 代谢 综合 征 。 疾 病 早 期 其 少 有 











感染 ,白细胞 备 附 、 游 走 、 春 只 等 功能 下 降 等 缺 聊 可 由 于 细 
侈 数量 增加 而 得 到 补偿 ， 而 小 板 桶 焦 功能 下 降 . 但 明显 的 
贫血 及 1 血 多 在 急 变 期 才 册 现 。 

法 白细胞 淤 灌 综合 征 较 少 见 。 当 白细胞 极度 增 融 
于 -是 二 三 细胞 洪 灌 .循环 受阻 .可 出 现 呼 吸 困 难 、 发 红 、 脏 











器 梗死 .眼底 静脉 扩张 、 视 乳头 水 肿 、 眼 底 出 血 和 阴茎 异常 
勃起 ,耳鸣 、 神 志 改 变 ,甚至 中 枢 神 经 系统 出 血 等 表现 。 

4 其 他 ” 胸 肖 压 痛 较 常见 .多 在 胸骨 下 段 。 细胞 破 
坏 ` 血 尿酸 升 高 引起 痛风 性 关节 炎 。 哮 大 性 粒 细胞 增多 .组 
胺 释放 出 现 茜 麻疹、 皮肤 冶 痒 以 及 消化 性 溃疡 。 皮肤 浸润 
较 少 见 , 中 性 粒 细胞 浸润 至 真皮 层 , 可 表现 为 痛 性 斑 丘 疹 伞 
发 热 , 多 昧 及 躯干 ,四肢 和 脸 部 等 , 称 为 急性 发 热 性 晓 中 性 
(细胞 ) 皮 肤 病 (Sweet 综合 征 ) 。 







【实验 室 检查 】 

1. 血 象 ”外 周 血 中 白细胞 升 高 是 主要 的 特征 ,通常 高 
于 25X10”/L, 半 数 患 省 在 100X10?/L 以 上 。 分 类 可 见 各 
期 粒 细胞 ,中 性 晚 幼 及 杆 状 核 粒 细胞 的 比例 明显 增多 , 诛 粒 
利 量 幼 粒 细胞 较 少 ,分 别 占 3% 和 4% 左右 .可 见 过 度 分 叶 
核 粒 细胞 。 嗜 酸 及 哮 碱 性 粒 细胞 绝对 值 均 可 增多 . 嗜 碱 性 
粒 细 胞 的 比例 可 以 指导 慢 粒 的 分 期 诊断 ,慢性 期 多 在 
10 儿 一 15 噬 以 下 。 淋 巴 细胞 绝对 值 增高 。 确 诊 时 红细胞 数 
大 多 正常 或 轻 度 变化 , 随 病情 进展 呈现 轻 度 贫血 ,可 为 小 细 
胞 性 ,正常 细胞 性 或 大 细胞 性 ,少数 可 出 现 红细胞 形态 异 
常 ,并 可 见 到 少量 有 核 红细胞 ,网 织 红细胞 计数 正常 或 轻 度 
增多 。 在 干扰 内 -a 治疗 的 患者 中 可 出 现 抗 人 球 蛋白 直接 
试验 阳性 ,但 典型 溶血 性 贫血 少见 。 极 少数 患者 可 出 现 红 
细胞 减少 或 红细胞 生成 障碍 。 大 约 50% 的 患者 确诊 时 血 
小 板 计 数 高 于 正常 ,在 慢性 期 可 逐渐 升 高 。 若 血小板 计数 
明显 升 高 或 降低 , 则 预示 着 疾病 向 加 速 期 或 急 变 期 进展 。 

2. 骨髓 象 ” 有 核 细胞 增生 极度 活跃, 以 粒 系 增生 为 
主 , 造 血 组 织 占 整个 骨 换 体积 的 75 路 一 90 冯 ,脂肪 含 基 明 
显 减 少 。 红 系 增生 受 抑 , 粒 : 红 比 值 可 达 (10 一 30) : 1, 原 
粒 和 早 幼 粒 细胞 一 般 不 超过 5 站 一 10 嗓 , 嗜 酸 及 嗜 碱 性 粒 
细胞 比例 增多 。 巨 核 细 胞 数量 正常 或 增加 ,半数 患者 骨 般 
内 夺 型 胶原 (网 状 纤维 ) 增 生 , 部 分 可 发 生 骨 丹 纤 维 化 。 肯 

















鲜 微 血 较 正 常 增加 1 倍 以 上 ,治疗 后 血管 新 生 程度 
可 降 至 
3. 祖 细胞 集落 培养 ”慢性 期 骨 骨 和 外 周 血 粒 系 、 巨 核 


系 \ 嗜 酸 粒 系 集落 形成 增加 ,分 别 为 正常 的 20 信和 和 500 信 
左 有 。 有 具有 长 期 造血 能 力 的 原始 祖 细 胞 亦 显著 增加 ,所 形 
成 的 集 沙 较 正常 致密 。 进 入 加 速 期 和 和 急 变 期 后 祖 细胞 的 增 
和 苑 和 分 化 能 力 减 弱 , 集 得 增 加 ,已 成 为 慢 粒 的 分 期 指标 
小 


元 一。 


4. 中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 测定 












90 吕 以 上 的 吓 





常 。NAP 检测 有 助 于 与 类 白血病 反应 及 其 他 此 和 出境 
簿 性 疾病 相 区 别 ,也 可 作为 预后 指标 。 

5. 细胞 遗传 学 检测 90 只 以 上 的 者 可 发 届 Ph 
染色 体 、t(9;22)(q34;911). 是 慢 粒 的 标记 染色 体 。Ph 梁 
色 体 在 在 于 有 梳 红细胞、 粒 细 胞 , 单 核 细胞 ,五 核 细 胞 以 及 





第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


TB 淋巴 祖 细 胞 中 ,但 并 不 见于 外 周 血 T、B 淋巴 细胞 中 。 
在 慢 粒 慢性 期 ,大 约 70% 的 患者 为 典型 的 1(9; 22) (q34; 
911), 男 有 20% 的 患者 可 表现 为 特殊 的 核 型 .如 [t(Ph). 
22q  ]、[LtCPh) ,一 Yj、[Lt(Ph) ,十 8] 等 ,这 些 特殊 核 型 并 不 
影响 慢性 期 的 疾病 进程 。 当 进入 加 速 期 或 急 变 期 时 . 约 
75% 的 患者 合并 Ph 染色 体 以 外 的 染色 体 核 型 异常 ,大 约 
5 中 患者 可 出 现 累及 三 条 染色 体 的 复杂 易 位 。 有 些 病 例 易 
位 后 虽然 通过 条 带 技术 或 分 子 探 针 可 以 发 现 1(9:22) ,但 
22 号 染色 体 长 臂 并 不 明显 缩短 , 称 为 隐 性 Ph 染色 体 或 隐 
性 易 位 。 

6. 分 子 生 物 学 检测 ”通过 Southern blotting、Western 
blotting、FISH 以 及 RT-PCR 等 技术 对 t(9;22) 分 子 序 列 的 
队 测 可 以 提供 基因 重 排 的 依据 ,补充 细胞 遗传 学 在 诊断 上 
的 不 足 . 对 Ph 染色 体 阴 性 的 慢 粒 有 进一步 确诊 价值 。 定 
量 PCR 技术 可 从 10 一 105 正 常 细胞 中 检测 出 一 个 融合 基 
因 阳 性 的 肿瘤 细胞 ,对 于 经 干扰 素 -a 治疗 或 骨 仿 移植 后 Ph 
染色 体 转 阴 患者 进行 微量 残留 病灶 的 检测 有 很 大 价值 .也 
可 用 于 明确 患者 有 无 分 子 水 平复 发 ,但 由 于 该 项 检测 灵敏 
度 很 高 ,检测 时 需 注 意 假 阳性 的 发 生 。 

7. 血清 生化 测定 ”由 于 粒 细胞 中 有 维生素 Bi 结合 蛋 
白 , 慢 粒 时 血清 维生素 Bi 和 维生素 Bi: 结合 力 均 显著 增 
高 ,维生素 Bys 值 可 达 正 常 的 10 倍 以 上 , 且 与 白细胞 值 呈 下 
相关 ,缓解 期 血清 维生素 Bi 浓度 可 下 降 但 仍 高 于 正常 。 血 
清 尿 酸 、 和 乳酸 脱氧 酶 浓度 也 均 增 高 ,化疗 后 因 粒 细胞 破坏 而 
更 为 明显 。 向 急 变 期 发 展 时 可 出 现 高 钙 低 钟 , 血 胆 问 酬 可 
降低 ,其 严重 程度 与 患者 生存 期 缩短 有 关 。 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 典型 的 外 周 血 白细胞 增高 以 及 分 类 异常 、 嗜 碱 性 
粒 细胞 绝对 计数 增高 、 脾 大 伴 有 Ph 染色 体 或 其 变异 核 型 
以 及 22 号 染色 体 上 的 BCR/ABL 基因 重 排 ,诊断 诈 不 
困难 。 

本 病 应 与 以 下 疾病 鉴别 : 

1. 反应 性 白细胞 增多 (类 和 白血病 反应 ) 多 发 生 在 丹 
重 感染 肿瘤 或 炎症 性 疾病 的 基础 上 .无 Ph 染色 体 和 
BCR/ABL 融合 基因 .外 周 血 白细胞 可 达 (30 一 IJou) 和 10 
EL ,以 中 性 杆 状 核 居多 ,可 有 少量 晚 幼 粒 细胞 .原始 及 时 幼 
粒 细胞 军 见 .中 性 粒 细胞 NAP 积分 升 高 或 正 

2. 其 他 慢性 骨 入 增殖 性 肿瘤 (cMPN) 和 

化 .也 可 同时 有 血小板 和 红细胞 增多 .因此 震 与 其 他 

骨 通 增 \ 板 
增多 症 (ET)、 原 发 性 骨 秀 
90 冯 的 慢 粒 患者 白细胞 计数 持续 在 39 玉 10” 工 以 上 .市 其 
他 cMPN 常 以 某 一 系 细胞 异常 增多 为 特征 . 肯 细 胞 一 股 在 
30x10 工 以 下 ,无 Ph 染色体 和 BCR ABL 部 合 基因 ， HH 
有 相应 病变 的 表现 。 真 红 表 现 为 红细胞 的 显著 增高 。 原 发 
性 血小板 增多 症 血小板 计数 在 45010 工 以 上 .中 性 入 细 















遇 粒 可 合计 者 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


胞 仅 轻 中 度 增 高 (二 20X10?/L)。 极 少数 以 ET 为 临床 表 
现 的 患者 伴 有 BCR-ABL 融合 基因 阳性 ,这 些 患 者 其 实 是 
CML 的 非典 型 表现 。 原 发 性 骨 艇 纤维 化 以 外 周 血 中 出 现 
泪 滴 样 红细胞 和 有 核 红 细胞 为 特征 。 近 来 ,<cMPN 在 分 子 
生物 学 诊断 方面 有 很 大 的 进展 。95%% 的 真 红 患 者 和 40% 一 
50% 的 MF、ET 患者 有 JAK2 基因 突变 ,有 助 于 和 慢 粒 的 
鉴别 ， 

3. 其 他 类 型 慢性 通 系 白血病 随 着 对 其 他 慢性 获 系 
白血病 的 深入 了 解 ,原来 对 Ph 阴性 慢 粒 的 诊断 需要 进 一 
步 修正 。 原 来 一 些 诊断 为 Ph 阴性 慢 粒 的 疾病 大 多 在 
WHO 散 系 肿瘤 新 的 分 类 中 有 了 新 的 归属 。@ 慢 性 粒 单 细 
胞 白血病 (CMML) :CMML 属于 MDS/MPN 范畴 ,外 周 血 
单 核 细胞 持续 性 增高 二 1X10/L, 中 性 粒 细胞 碱 性 磋 酸 酶 
积分 正常 或 增高 .无 Ph 染色 体 和 BCR/ABL 融合 基因 。 
”名 不 典型 慢性 粒 细胞 白血病 (aCML) :临床 表现 类 似 Ph 染 

色 体 阳性 CML, 但 嗜 碱 性 粒 细胞 无 明显 增多 ,骨骼 血细胞 
可 具有 病态 造血 的 形态 学 表现 ,无 Ph 染色 体 和 BCR/ABL 
融合 基因 .对 治疗 CML 的 药物 反应 较 差 ,病程 进展 快 。 


4. 其 他 慢 粒 有 贫血 及 脾 大 时 需 与 肝 硬 化 .血吸虫 
病 、 淋 巴 瘤 等 鉴别 ,发 生 脾 梗死 及 脾 周 围 炎 时 应 与 急 腹 症 相 
鉴别 。 

【临床 分 期 】 

慢 粒 可 分 为 慢性 期 (CP) 、 加 速 期 (AP) 和 急 变 期 (BP)。 
各 期 的 诊断 标准 如 下 : 

无 症状 或 有 低热 ,乏力 ,多 汗 、 体 重 减 轻 


1. 慢性 期 
;加 白细胞 计数 增高 ,主要 为 中 性 中 、 晚 幼 和 杆 状 核 
; 粒 细 胞 (I 工 型 十 左 型 ) 过 5%~~10%, 嗜 酸性 粒 
细胞 和 吵 碱 ; 外 胞 增多 .可 有 少量 有 核 红细胞 ;@ 骨 骨 增 
生 明 显 至 航 度 活跃 ,以 粒 系 增生 为 主 ,中 、 晚 幼 粒 细胞 和 杆 

入 细胞 增多 ,原始 粒 细胞 过 10%%; 名 有 Ph 染色 体 或 
BCR7ABL 了 漠 合 基因 ;名 CFU-GM 培养 集落 和 集 复 较 了 
上 明 最 增加 

2. 加 速 期 ”有 具有 下 列 之 一 者 可 诊断 为 本 期 :中 持续 性 
的 外 周 血 让 组 乃 锚 萝 二 10X10 ML 或 进行 性 脾 大 ,治疗 无 
去 应 的 血小板 持续 增高 (二 1000X 1077T.)，; 
关 的 血小板 进行 性 降低 (过 100X 1027ILD) ;人 出 
| 测 类 初诊 时 没有 的 其 他 遗传 
学 异常 ); 名 外 周正 :和 薄 细 胞 二 20%;@ 外 周 血 或 骨 禾 
中 原始 细胞 占 js 标准 人 J 一 外 常 提示 疾病 从 CP 
向 AP 的 转 秋 .标准 岛 和 他 更 多 见于 AP 向 BP 的 发 展 。 

3. 急 变 期 ”使 用 化 马 蔡 尼 治疗 慢 粒 后 可 以 显 苦 延缓 
狮 进展. 可 用 的 介 期 ,但 CML 干细胞 在 栈 质 酸 激 
由 . 本 j : 生 轩 上 克隆 演变 向 急性 门 血 病 转 
具有 下 列 之 一 阁 吕 诊断 为 本 期 :所 外 
i -20%; 乌 黎 外 原始 强 胞 增 稍 。 慨 
上 区, 约 10% 的 患者 可 出 现 红 
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和 白血病 变 . 偶 见 巨 核 细 胞 白血病 变 , 早 幼 粒 变 或 嘲 碱 粒 变 ， 
173 的 患者 可 急 淋 变 ,有 些 病例 可 旦 粒 淋 双 表 型 变 。 一旦 
和 急 变 后 ,往往 在 3 一 6 个 月 内 死 于 各 种 并 发 症 。 


(一 ) 慢性 期 治疗 治疗 目的 是 促进 正常 造血 于 / 祖 细 
胞 的 生长 和 抑制 白血病 克隆 增殖 ,以 期 降低 外 周 血 白细胞 
计数 ,缓解 脾 大 并 控制 高 代谢 综合 征 ,达到 细 胞 踪 传 学 完全 
缓解 或 部 分 缓解 。 治 疗 后 血 江 二 全 缓解 的 标准 包括 外 周 
血细胞 计数 正常 ,白细胞 计数 低 于 10X10 /L、 血小板 计数 
低 于 450X10/L、 外 周 血 无 幼稚 细胞 、 无 脾 大 的 症状 和 体 
征 。 而 外 周 血 有 幼稚 细胞 、 血 小 板 计数 较 发 病 时 降低 50% 
re 450 又 1057/L、 脾 较 发 病 时 缩小 50 中 以 上 可 认 

是 部 分 血液 学 缓解 。 细 胞 遗传 学 缓解 标准 根据 骨科 中 细 
rs 分 裂 中 期 Ph 染色 体 的 比例 决定 ,完全 缓解 . 间 分 缓解 和 
少量 缓解 时 Ph 染色 体 分 别 为 0.1 中 一 34 兴 和 35%~90%。 

1. 药物 治疗 

(1) 羟基 腺 (Hu) :是 细胞 周期 特异 性 DNA 合成 抑制 
剂 ,毒性 低 ,可 延缓 疾病 进程 ,有 利于 提高 移植 成 功率 。 开 
始 剂量 为 1 一 3g/d, 当 和 白细胞 降 至 20X10?/L 时 应 减 量 至 
1~2g/d, 此 后 随 白细胞 数量 的 变化 调整 剂量 ,维持 是 0.5~ 
lg/d。 由 于 Hu 具有 同时 隆信 白 起 Resin 而 
旦 起 效 快 .作用 1 : 
慢 粒 的 诱导 缓解 
患者 对 干扰 来 -a 和 反应 ， | 可 逐 ep 蕊 如 知己 
卢 。 单 用 本 药 不 能 清除 Ph 阳性 细胞 ,并 可 使 红细胞 出 现 
巨 幼 样 改变 

(2) 酪 贷 酸 激酶 抑制 剂 : 甲 磺 酸 供 马 赫 尼 ( 格 询 卫 ， 
Glivec/Gleevec,STI571) 为 2- 蒜 胶 喀 啶 衍 生物 .是 ABLI 特 
异性 酷 氨 酸 激 琵 的 抑制 剂 ,能 特异 性 朋 岂 ATP 在 ABL 激 
散 上 的 结合 位 置 , 使 酷 侯 酸 残 基 不 能 磷酸 化 : 从 而 抑制 
BCR/ABL 阳性 细胞 的 增殖 。 口 服 后 生物 利用 度 度 达 98%， 
半衰期 18 小 时 .属于 复 粒 诱导 缓解 类 药物 。 供 马 替 尼 还 能 
抑制 男 外 两 种 酷 揽 酸 激酶 Fe-kit 和 PDGF RC 血小板 衍生 生 
长 因子 受 体 妖 的 活性 。 通 过 抑制 酷 氨 酸 激 栈 活 性 抑制 慢 粒 
细胞 的 增殖 ,加速 慢 粒 细胞 的 凋 亡 ,是 治疗 慢 粒 的 首选 
和 十 扰 来 -a 相 比 , 仇 
解 CHCR) 和 细胞 遗传 学 完全 缓解 (CCCR) 率 。 
疗 的 日 的 是 尽 可 能 地 抢 制 白血病 克隆 ,使 多 克隆 造血 获得 


恢复 ,疗效 衡量 指标 包括 血液 学 反应 细胞 踪 传 学 反应 和 分 
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于 尼 具 有 更 苘 的 血液 学 完全 绥 


伐 马 远 尼 治 























学 反应 ( 表 20.3-16) 。 要 [服用 重 400mg d ,如 
呆 以 常规 剂 司 本 能 获得 细胞 遗传 学 和 分 子 生物 | 
者 疾 病 处 于 进 展 阶 段 可 增 长 中 语 





; 600 一 800mgid。 一 般 情况 下 
除了 8 Ue < 能 醒 受 等 思索 Fo0mg d 省 状 
得 完全 细胞 各 也 较 
下 种 剂 星 者 短 ， 以 300mg/d 治疗 的 患 才 中 ,=75 加 的 患 洛 








可 以 获得 主要 细胞 遗传 学 反应 .50 小 以 上 的 患者 可 以 获得 
主要 分 子 生物 学 反应 ,5 年 总 体 生存 率 和 无 疾病 进展 生存 
达 80%。 





表 20-3-16 伊 马 替 尼 疗效 监测 指标 
血液 学 反应 (HCR) 





白细胞 过 10X10/L, 血小板 过 
450X 10"/L ,外周 血 无 幼稚 细 
胞 ,白血病 相关 的 症状 体征 消失 
4 周 以 上 





主要 细胞 直人 忆 中 Ph 染色 体 阳 性 细胞 过 
(MCyR) 35% 

完全 细胞 遗传 学 反应 ” 骨 摔 细胞 中 未 发 现 Ph 染色 体 
(CCyR) 

主要 分 子 生物 学 反应 ”血液 中 BCR-ABL/ABL 比值 二 
(MMR) 0.05% (PCR 检测 较 治疗 前 下 降 


3 个 对 数 级 ) 


血液 中 BCR-ABL 转 阴 ( 策 式 
RT-PCR) 


完全 分 子 生物 学 反应 









伊 马 蔡 尼 治疗 后 可 出 现 恶心 . 哎 吐 、 水 肿 、 肌 肉 痉 这 、 皮 
闯 、 骨 痛 作用 ,可 适当 应 用 镇 吐 、 利 尿 剂 或 调整 剂量 。 
大 约 30 兴 的 慢性 期 患者 使 用 供 马 蔡 尼 后 可 出 现 3 一 4 级 的 
骨 盘 抑制 ,在 加 速 期 或 急 变 期 的 患者 中 更 为 多 见 。 和 白细胞 
减少 多 在 治疗 后 2 周 内 出 现 , 血 小 板 减少 多 发 生 在 最 初 的 
3 一 4 周 内 。 对 于 慢性 期 患者 .车 中 性 粒 细胞 低 于 1X10?/L 
或 血小板 低 于 50X 10"/L, 建 议 短 暂停 用 伊 马赫 尼 , 待 中 性 
粒 细胞 达到 1.5X 10? 4L、 放 小 板 计数 达到 100X 10" 7 时 
再 恢复 伊 马 替 尼 治 疗 。 这 类 患者 可 以 400mgyd 的 剂量 继 
续 治疗 ,如 果 前 次 骨 备 抑制 的 恢复 时 间 大 于 7 天 ,恢复 起 始 
剂量 推荐 为 300mgy/d, 可 逐步 调整 至 400mgy/d, 但 不 推荐 以 
低 于 300mg/d 的 剂量 维持 。 而 对 于 加 速 期 和 急 变 期 患者 
出 现 的 血 象 变化 需 根 据 骨 艇 情况 决定 是 否 色 ; 
的 患者 在 接受 治疗 的 6 个 月 内 可 出 现 肝脏 损害 . 偶 有 脾 破 
像 . 脑 水 肿 ,视网膜 水 肿 导 致 的 视 物 模 宙 ,严重 水 钠 汝 留 ` 免 
疫 性 溶血 性 贫血 、 上 代谢 异常 等 不 良 反 应 的 报道 。 约 15 唤 
患者 可 出 现 皮肤 过 第 等 反应 ,除了 重症 者 (如 剥脱 性 皮 
炎 、 多 更 红斑 等 ) 尖 要 永久 停 药 外 . 轻 、 中 度 皮 疙 患者 仅 宕 联 
HH 必 上 腺 糖 皮质 激素 或 短暂 停 药 即 可 控制 。 
对 于 伊 马 赫 尼 耐 药 或 无 法 耐 受 的 患者 可 以 使 用 第 二 代 
浅 氨 酸 激酶 抑制 剂 达 沙 圭 尼 (dasatinib) 或 尼 罗 蔡 尼 (nilo- 
tinip)。 仇 马 将 尼 单 药 大 剂 基 应 用 或 与 化 疗 、 二 拢 求 « 等 联 
会 应 用 可 望 提高 疗 效 ,但 每 副作用 也 增加 。 

(3) 十 扰 素 -a(interferon-@) ;干扰 素 -a 具有 抗 增殖 、 免 
钢 调 竹 , 抗 血管 浙 生 以 及 调节 造血 祖 细胞 与 革 稀 基质 细胞 
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间 和 至 附 的 作用。 它 可 以 直接 抑制 DNA 多 聚 香 活性 ,治疗 
有 效率 与 BCRiABL 的 转录 本 数 生 有 关 . 可 根据 患者 的 年 





龄 、 淖 脏 天 小 、 重 小 板 计数 、 外 周 血 中 的 原始 细胞 比例 以 及 


第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


嗜 酸 、 嘲 碱 性 粒 细胞 比例 等 因素 进行 干扰 素 -a 治疗 的 预后 
评分 。 起 始 剂量 可 以 为 100 万 一 300 万 U/d. 隔 日 皮下 注 
射 , 以 后 增加 至 500 万 U/d. 每 周 3 次 . 若 能 耐 受 ,可 增 量 奉 
500 万 U/m ,每 日 皮下 或 肌 注 工 次 .根据 白细胞 和 血小板 
数理 调节 用 量 。 干 扰 素 -c 治疗 3 个 月 内 出 现 血液 学 缓解 
常 预 示 着 细胞 遗传 学 缓解 的 可 能 .一 般 6 个 月 内 仅 获 得 部 
分 缓解 或 无 效 的 患者 中 ,只 有 极 少 部 分 可 最 终 获得 细胞 遗 
传 学 缓解 。 使 用 干扰 素 -a 早期 有 头痛 、 肌 肉 酸痛 等 流感 样 
症状 ,延迟 反应 包括 重要 脏 器 功能 受 损 、 免 疫 性 贫血 、 脱 发 、 
失眠 、 血 小 板 减少 和 神经 毒性 等 . 约 20% 的 患者 对 于 扰 素 -a 
治疗 不 耐 受 。 

(4) 阿 那 格雷 Canagrelide) :对 血小板 明显 增高 的 慢 粒 
患者 可 以 使 用 阿 那 格雷 . 它 可 以 减少 巨 核 细胞 数量 、 降 低 血 


















小 板 数 量 。 对 于 以 甲 磺 酸 伊 马 替 尼 涌 疗 后 血小板 仍 持续 在 |， 


高 水 平 的 患者 可 以 联 用 阿 那 格雷 。 

(5) 其 他 药物 :和 白 消 安 (Bu) 是 一 种 口服 煤化 剂 。 常 
剂量 4~6mg/d. 一 般 服 药 后 10~~14 天 和 白细胞 数 开始 下 降 ， 
白细胞 数 低 于 20X10*/L 时 即 应 减 量 , 停 药 后 作用 仍 可 持 
续 2 周 。 长 期 应 用 可 引起 皮肤 色素 沉 郑 、 师 间 质 纤维 化 、 停 
经 .睾丸 鞭 缩 等 。 口 服 白 消 安 的 骨 艇 抑制 时 间 长 :不 能 抑制 
Ph 阳性 细胞 克隆 ,长 期 使 用 有 诱导 急 变 作用 .所 以 目前 临 
床 已 很 少 作为 首选 治疗 药物 。 但 控制 血小板 增生 作用 较 送 
基 腺 强 , 现 作为 二 线 药物 来 使 用 。 克 玉 红 是 我 国 从 中 药 青 
袋 中 提取 的 治疗 慢 粒 的 药物 .中 蜡 靛 为 其 衍生 物 . 剂 量 为 
75 一 150mgyd, 分 3 次 口服 . 亦 可 作为 二 线 药物 。 其 他 包括 
高 三 尖 杉 酯 碱 、 殖 叮 叭 (6- 莹 基 吐 叭 ) .6- 硫 鸟 虹 叭 、. 茶 丁 酸 
拟 芥 、 环 磅 酰 胶 等 ,都 可 使 旭 粒 获得 一 定 程度 的 临床 

2. 造血 干细胞 移植 日 伊 马赫 尼 成 功 应 用 在 慢 粒 的 
治疗 后 ,采用 造血 干细胞 移植 手段 治疗 慢 粒 的 例 数 已 明显 
减少 。 对 伊 马 替 尼 、 干 扰 素 -或 其 他 化 疗 药物 治疗 有 效 的 
患者 ,采集 BCR-ABL 阴性 的 造血 十 细胞 ,在 大 剂 旺 化 闻 后 
回答 并 重建 患者 的 造血 功能 .可 以 作为 供 马 蔡 尼 治疗 的 一 
种 巩固 手段 。 对 伊 马 蔡 尼 治疗 达到 完全 细胞 站 传 党 缓解 的 
初 治 慢 性 期 患者 一 般 不 再 主张 进行 蜡 基 因 造 血 二 细胞 移 
植 。 而 对 于 伊 马 共 尼 治疗 后 复发 . 奎 药 .疾病 进展 从 加 速 尼 
或 急 变 的 患者 ,年龄 在 65 岁 以 下 具有 人 完 爹 相合 的 问 胞 供 
者 .或 年 龄 在 55 岁 以 下 具有 完全 相合 的 非 血 缘 供 者 .可 考 
虑 进行 同 种 异 基因 肯 艇 或 外 周 造 血 上 细胞 移植 CAllo- 
SCT)。 在 移植 前 是 否 应 用 供 马 赫 尼 并 不 增加 移植 相关 多 
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率 . 但 伊 马 替 尼 疗效 不 理想 常 预示 疾病 进 形 . 移 秆 前 的 刷 
较 大 .可 能 会 影响 移植 的 疗效 。 加 速 期 或 急 宰 









着 进行 Allo SCT 后 使 用 供 马 答 尼 仍 可 获得 细胞 直 传 
分 子 生 物 学 缓解 。 对 于 Allo SCT 后 复发 的 患者 可 
















继 免疫 治疗 ,通过 供 普 淋巴 细 上 输 注 诱导 咎 植物 抗 中 
效应 而 诱 但 容易 引起 移植 物 抗 窗 主 反应 各 种 入 
失败 。 














3. 白细胞 单 采 ”适用 于 让 细胞 数 过 高 华 有 有 让 细胞 湛 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


滞 综 合 征 或 妊娠 患者 ,可 缓解 症状 ,降低 化 疗 杀 伤 的 白血病 
细胞 数 从 而 减少 尿酸 生成 ,但 持续 时 间 短 、 费 用 高 。 
4. 放射 治疗 ” 脾 区 照射 可 用 于 化 疗 耐 药 、 脾 极度 增 大 
的 患者 , 若 有 上 骨骼、 软组织 浸润 也 可 采用 局 部 放疗 。 
5. 脾 切 除 适用 于 症状 显著 的 巨 脾 或 有 脾 功 能 亢进 
者 ,以 提高 输 注 血小板 的 疗效 。 但 术 后 可 能 并 发 感染 ,栓塞 
或 出 血 ,甚至 死亡 。 
(二 ) 加 速 期 和 急 变 期 治疗 ”一旦 进入 加 速 期 或 急 变 
期 应 按 急性 白血病 治疗 ,但 缓解 率 低 。 化 疗 方 案 根据 细胞 
类 型 而 定 , 急 非 淋 变 时 可 选用 急性 非 淋 巴 细胞 白血病 的 联 
合 化 疗 方案 ,如 中 剂量 Ara-C 加 米 托 章 醒 、 去 甲 氧 楷 红 霉 索 
_， 或 依托 泊 昔 (VP-16) 治疗; 急 淋 变 时 按照 急性 淋巴 细胞 白 
| 血 病 的 治疗 方案 。 在 加 速 期 行 Allo-SCT 仍 有 15%~25% 
| 的 患者 可 长 期 无 病 生存 ,但 急 变 期 时 Allo-SCT 的 疗效 很 





”。 差 。 来 曾 使 用 伊 马 蔡 尼 的 患者 可 以 选用 伊 马 苦 尼 治疗 ,而 





伊 马赫 尼 治疗 过 程 中 出 现 的 疾病 进展 可 以 考虑 达 
Allo-SCT。 

(三 ) 防止 高 尿酸 血 症 的 辅助 治疗 “人 慢 粒 确诊 和 复发 
时 常 伴 有 高 尿酸 血 症 ,患者 可 出 现 痛 风 或 肾脏 损害 , 常 随 着 
治疗 的 开展 而 恶化 ,可 根据 血尿 酸 程度 、 外 周 血 白细胞 计 
数 . 脾 大 小 和 拟 使 用 的 化 疗 方案 选择 中 服药 治疗 ,这 些 指标 
都 提示 患者 存在 高 白细胞 及 由 此 引发 的 细胞 溶解 的 风险 。 
别 嗓 酵 300mg/d, 注 意 补充 水 分 .利尿 和 破 化 尿 液 等 措施 可 
以 降低 血尿 酸 。 别 味 本 容易 出 现 皮肤 过 敏 现象 ,一 旦 出 现 

大 


应 立即 停 药 。 血 尿酸 水 平 达 9mg/dl 以 上 时 可 考虑 使 用 拉 
布 立 聊 , 疗 效 比 别 嗓 醇 显著 


大 沙 蔡 尼 和 


















病程 与 预后 





多， EN 生存 期 为 39~47 个 月 ,5 年 存 
9 一 35 共 。 发 病 时 外 周 血 白 细胞 和 血小板 计数 、 

原 原 幼 细胞 比例 、 肝 有 牌 大 小 和 哮 酸 及 嗜 佐 性 粒 细 胞 计数 与 慢 
性 期 长 短 及 预后 相关 ,通过 这 些 巴 后 指标 预示 治疗 的 反应 
才 问 ,上 且 可 权衡 决定 采取 Allo-SCT 的 治疗 时 机 。 
应 用 供 马 将 尼 治 疗 12 个 月 后 可 获得 细胞 
,使 用 60 个 月 后 这 一 比例 可 增 至 90%。 习性 

月 马 检 尼 治疗 过 程 中 可 利川 分 子 探 针 进 行 微小 残 
峭 病 对 的 监测 ,常用 的 方法 有 染色 体检 查 、FISH 和 定量 
PCR， 随 访 标准 如 下 :全 确诊 和 起 始 治疗 前 以 定量 PCR 法 
调 直 导 盘 细胞 中 的 BCR-ABL 融合 
过 营 储 细胞 Ph 染色 体检 
诊断 乌 供 马赫 尼 人 和 起 始 治疗 后 3.6、9 后 :以 FISH 法 
检测 外 周 血 细胞 的 19:22) 或 以 定 晤 全 
BL 山 合 基因 转录 本 。 鸳 第 6 个 月 复 Ph 染色 体 ， 

以 后 每 6 个 月 重复 细胞 喝 传 学 反应 (CCyR)。 

i 一 由 获得 CCyR. 每 3 个 月 以 定量 POR 监测 一 次 血细胞 
的 CRABL 总 个 基 内 转录 本, 每 年 进行 :次 细胞 遗传 学 











期 趾 者 在 伊 


























直至 获得 完全 


丛 查 
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二 、 慢 性 淋巴 细胞 白血病 


慢性 淋巴 细胞 白血病 (chronic lymphocytic leukemia, 
CLD) 简 称 慢 淋 ;是 一 种 慢性 淋巴 细胞 增殖 性 疾病 ,以 
CD5- 单 克隆 性 也 淋巴 细胞 在 外 周 血 、 上 骨 血 、 脾 和 淋巴 结 等 
淋巴 组 织 中 大 量 克隆 性 积 蘑 为 特征 ,名 细胞 形态 接近 成 涩 淋 
巴 细胞 。 慢 淋 的 种 冶 细 胞 来 源 于 记忆 性 B 淋 巴 细胞 ,表面 
标志 多 为 CD5-CD23- ,在 细胞 的 形态 、 表 型 \ 生 物 行为 .分 
子 遗 传 和 预后 方面 表现 出 异 质 性 。 

我 国 慢 淋 发 病 率 低 , 约 占 2 一 3/10 万 ， 而 在 西方 国家 慢 
淋 是 最 常见 的 成 人 白血病 .发病 率 占 所 有 白血病 的 20% ~ 
30% 左 右 。 男 性 发 病 率 约 为 女性 的 2 倍 ， 大 部 分 患者 发 病 
时 年 龄 在 50 岁 以 上 ,中 位 年 龄 为 65 岁 ,30 岁 以 下 罕见 。 
不 同 于 其 他 淋巴 系统 增殖 性 疾病 ,CLL 的 发 病 率 在 过 去 30 
年 中 无 明显 上 升 趋势 。 





【病因 与 发 病 机 制 】 
病因 尚未 完全 明确 ,环境 和 职业 因素 在 B 细 胞 慢 淋 的 
发 病 中 并 不 占 主 要 地 位 ， 长 期 接触 低频 电磁 场 可 能 和 恤 ; 
的 发 病 有 关 。 亚 洲 国家 六 以 及 西方 国家 中 亚 窒 人 和 群 比 欧美 人 
群 的 发 病 率 低 ,男性 比 女性 易 患 。 淹 巴 增殖 性 疾病 家 族 史 
是 慢 淋 的 高 危 因 素 。 大 部 分 慢 淋 细胞 处 于 非 增殖 其 ' 细 胞 
表达 乡 种 抗 畔 亡 蛋 白 , 具 有 较 高 的 抗 油 亡 能 力 ,细胞 寿命 较 
长 而 在 外 周 血 内 聚积 
多 数 CLL 细胞 表达 全 也 细胞 抗原 CD19 利 
CD20 的 表达 比 正 常 刀 细胞 弱 ,: 也 低 于 其 他 卫 淋 巴 细胞 用 
瘤 。 有 牌 中 CLL 细胞 的 增殖 大 多 发 生 在 白 链 , 外 周 血 中 大 部 
分 CLL 细胞 处 于 Gy 期 .细胞 并 不 增殖 ,但 表达 高 水 平 的 搞 
凋 亡 蛋白 beL-2, 细 胞 寿命 明显 延长 ,最 终 导致 外 周 血 中 
CLL 细胞 积聚 。CLL 患者 的 淋巴 结 中 多 有 单 克隆 淋巴 
细胞 的 弥漫 浸润 ,可 有 馈 状 分 布 的 幼 淋巴 细胞 ,淋巴 细胞 多 
有 功能 缺陷 , 且 常 伴 发 自身 免疫 反应 。 
ZAP-70 是 一 分 子 量 为 70X103 的 Zeta 相关 熏 
况 下 表达 在 NK 细胞 或 工 细胞 胞 质 内 、 与 工 细胞 受 体 
的 6 链 结合 而 具有 丛 自 激酶 的 活性 。 不 具有 1GHV 基 周 突 
变 的 CLL 细胞 ZAP-70 的 表达 接近 正常 水 平 ,面具 有 
IGHV 基因 突变 的 CLL 细胞 ZAP-70 水 平 绞 低 。 根据 
IGHV 基因 的 突变 和 ZAP-70 表达 的 不 同 认为 慢 淋 可 能 有 
个 同 的 细胞 来 源 , 一 部 分 慢 淋 的 种 痛 细 胞 来 源 于 生发 中 心 ， 
具有 免疫 球 强 白 重 链 (IGHEV) 基因 突变 ,ZAP70 表达 低 ， 
预后 较 好 ; 另 - 名 分 米 源 于 和 后 发 中 心 前 ;无 IGHV 基因 突 
安 ,ZAP-70 表达 高 ,预后 较 差 。 


〖 临 床 表现】 
慢 淋 早期 常 无 症状 , 患 阁 常 因 发 现 无 痛 性 淋巴 结 肿 大 
或 不 明 原 央 的 淋巴 细胞 绝对 值 升 高 而 就 诊 。 患 者 有 轻 度 乏 









1 CD20， 



























































第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


力 , 易 疲劳 等 非特 异性 表现 ,一 旦 进入 进展 期 , 除 全 身 淋巴 。 ” ”40% 以 上 ,形态 与 外 周 血 基本 一 致 .原始 淋巴 细胞 少见 . 红 、 


结 和 脾 大 外 可 表现 为 体重 减轻 .反复 感染 ,出 血 和 贫血 症 
状 。 由 于 易 感人 群 的 年 龄 较 大 ,患者 常 由 于 慢性 肺 部 疾病 、 
脑 血管 病变 、 心 血管 疾病 等 其 他 潜在 的 慢性 疾病 而 导致 病 
情 恶 化 。 

1. 淋巴 结 肿 大 80% 的 患者 确诊 时 有 无 痛 性 淋巴 结 
有 种 大 ,可 为 全 身 性 , 轻 至 中 度 , 偶 见 巨 块 型 肿 大 ,和 触 之 有 象 皮 
感 ,与 皮肤 不 粘连 , 常 累 及 颈 部 、 锁 骨 上 、 腋 下 及 腹股沟 等 
处 , 口 咽 、 泌 尿道 ,胆道 等 部 位 的 淋巴 结 过 度 肿 大 时 可 导致 
局 部 压迫 。 扁 桃 体 、 泪 有 原 、 唾 液 腺 累及 时 .可 产生 Mikulicz 

2. 肝 脾 大 半数 患者 有 和 轻 至 中 度 脾 大 . 伴 腹 部 饱 胀 
感 ,晚期 可 达 盆 腔 , 可 发 生 脾 梗 死 或 脾 破 型 。 肿 瘤 细胞 浸润 
引起 的 肝 大 少见 。 

3. 贫血 和 出 血 ”病情 进展 时 可 导致 贫血 或 血小板 减 
少 而 产生 相应 的 症状 ,多 数 情况 下 由 于 白血病 细胞 骨 丹 浸 
润 或 产生 自身 抗体 所 致 , 介 见 因 脾 大 引起 的 脾 功 能 亢进 。 
溶血 性 贫血 多 见于 温 抗 体型 .抗体 多 为 多 克隆 性 .说 明 自 身 
抗体 并 非 完 全 由 肿瘤 细胞 分 泌 ; 少 数 患 者 可 出 现 纯 红 细胞 
再 生 障 但 性 贫血 。 

4. 结 外 温润 ”淋巴 细胞 可 浸润 至 皮肤 、 结 腊 、 肺 、 移 
膜 、 轩 扬 道 、 轩 风神 经 系统 ,肾脏 前列 腺 性 腺 和 有 眶 后 组 
织 , 但 由 浸润 所 致 的 症状 并 不 多 见 。 累 及 眶 后 、 心 包 、 胸 膜 
等 组 织 可 导致 突 眼 ,心包 炎 和 出 血性 心包 炎 , 侵 及 胃 肠 道 可 
出 现 溃疡 .由 肠 道 出 血 和 吸收 障碍 。 中 枢 神 经 系统 累及 少 
见 , 但 可 发 生 头 痛 、 脑 腊 刺 激 征 \ 颅 神经 麻 疗 ` 反 应 迟钝 或 撕 
迷 等 情况 。 

5. 并 发 症 ”由 于 低 免 疫 球 蛋白 血 症 、 补 体 水 平 低 、 开 
细胞 功能 缺陷 以 及 免疫 抑制 剂 的 使 用 ,患者 的 体液 免疫 和 
细胞 免疫 均 受 影响 ,而 且慢 淋 白 血 病 细胞 可 合成 TGF-B 等 
免疫 抑制 册子 ,因此 大 部 分 患者 可 合并 免疫 缺陷 及 免疫 京 
乱 表 现 ,如 条 件 致 病 性 病原体 感染 自身 免疫 性 疾病 和 第 二 


肿瘤 。 














【辅助 检查 】 

. 血 象 ”白细胞 持续 增多 宇 10X10 LL. 淋巴 细胞 比 
例 宇 50%, 单 克隆 淋巴 细胞 绝对 值 宇 5X10* 人. 部 分 患者 
确诊 时 白细胞 可 达 100X10*/L。 细 胞 形态 接近 正常 Fi 
止 期 淋巴 细胞 , 胞 质 少 .WrightGiemsa 染色 明 蓝 色 , 细 胞 
核 形 态 正常 . 偶 见 少数 带 核 仁 的 幼稚 淋巴 细胞 或 不 典型 细 
胞 。 肿 痛 细 胞 骨髓 浸润 ,治疗 后 骨 藤 拙 制 免 疫 修 坏 或 营养 
下 索 缺 筷 等 情况 下 可 出 现 贫血 或 血 小 扳 减少 。 红 细胞 多 为 
下 细胞 、 正 色素 .大 约 15% 的 患 普 可 有 正 细 胞 正 色 素性 贫 
血 , 有 20 坚 的 患 普 Coombs 试验 阴性, 但 仅 有 8 嗓 的 患者 出 
现 自 里 免 着 血性 贫血 。 部 分 患者 可 伴 免疫 性 血小板 减 


少 手 紫 旬 































骨 秽 增生 活 牙 ,淋巴 细胞 显 若 增多 .7 





粒 及 巨 核 细 胞 系 生 成 受 抑 ,有 时 呈 纯 红细胞 再 生 不 良 。 
FAB 依据 形态 将 CLL 分 为 三 型 :典型 CLL(90 听 为 小 淋巴 
细胞 ) ;混合 型 (CCLLVPL: 幼 淋巴 细胞 11 猎 一 54 中 ) :不 典型 
CLL。 典 型 CLL 占 80%。 肯 散 活 检 可 判断 骨 丹 受累 的 程 
度 , 分 为 间 质 型 (30%@)、 结 节 型 (10%) 、 结 节 - 间 质 混 合 型 
(25%) 和 弥漫 型 (25%%) ,后 者 提示 病情 进展 迅速 .预后 

3. 淋巴 结 活检 ”淋巴 结 病理 可 见 典 型 的 小 淋巴 细胞 
弥漫 性 浸润 .细胞 形态 与 血液 中 的 淋巴 细胞 一 致 ,病理 与 低 
度 恶 性 “小 淋巴 细胞 淋巴 瘤 ” 的 淋巴 结 病理 表现 类 似 . 现 





WHO 分 型 将 慢性 淋巴 细胞 白血病 和 小 淋巴 细胞 淋巴 瘤 归 
成 一 类 , 称 之 为 慢性 淋巴 细胞 白血病 /小 淋巴 细胞 淋巴 冶 | - 








(chronic lymphocytic leukaemia/small lymphocytic lym- i 
phoma.CLL/SLL)。 少 数 患 者 可 有 少量 散在 分 布 的 R-S 样 
细胞 。CLL 向 多 形 性 大 细胞 淋巴 瘤 转 化 者 称 Richter 综合 
征 , 发 生 率 约 3%~15%。 

4. 免疫 学 检查 “利用 流 式 细胞 仪 可 以 检测 细胞 表面 
分 化 抗原 、 膜 表面 免疫 球 蛋 白 (SIg) 和 «、X 轻 链 . 以 确定 细 
胞 是 否 是 克隆 性 增殖 并 提供 进一步 分 型 。 典 型 的 慢 淋 细胞 
表 型 为: GDpsg” ,CDID 9 CD20 (dull}, GD23 5 
CD103- FMC7 ,B 细胞 慢 淋 膜 表面 的 免疫 球 香 白 密度 较 
低 : 但 具有 大 量 胞 质 免疫 球 蛋 白 .CD22 .CD79b 的 表达 很 弱 
或 缺失 。50 闻 一 75 中 的 患 考 有 低 y 球 蛋 白 血 症 .以 IgM 减 
少 为 车 ,少数 为 无 丙种 球 蛋 白 血 症 。5% 的 患者 可 出 现 单 克 
隆 免 疫 球 蛋白 血 症 ,一 旦 IEM 明显 增高 , 则 临床 表现 类 似 
巨 球 蛋 白 血 症 。 少 数 患 者 可 出 现 1 重 链 病 或 轻 链 型 蛋白 
尿 。20% 一 30% 的 患者 直接 Coombs 试验 阳性 。 

5. 染色 体检 查 ” 大约 50 交 的 患者 有 染色 体 数 日 及 结 
构 异 常 ,多 为 12、14 和 13 号 染色 体 异常 ,最 常见 的 染色 体 
畸变 有 13 号 染色 体 长 臂 缺 失 和 12 号 染色 体 三 体型 。14 
号 染色 体 长 辟 上 有 编码 免疫 球 蛋 白 重 链 各 本 细 胞 受 体 的 
基因 ,17 号 长 各 上 有 153 抽 癌 基因 ,该 两 少 异 常 在 慢 淋 中 
也 较 多 见 。 

















【诊断 与 鉴别 诊断 】 

从 年 龄 ,临床 表现 、 外 岂 血 白细胞 二 10 六 10” 工 \ 淋 巴 
细胞 比例 三 505、 淋 巴 细 胞 绝对 值 宇 5X 10” 工 、 骨 和 髓 象 淋 
巴 细胞 二 40 吕 且 以 成 册 淋 巴 细胞 为 主 以 及 淋巴 结 肿 大 等 典 
型 表现 ,多 数 病例 诊断 并 不 难 。 持 续 性 淋巴 细胞 增多 最 只 
诊断 意义 。 有 淋巴 结 肿 大 人 须 与 淋巴 结 结核 ,淋巴 汶 及 沼 性 
g 的 淋巴 相 鉴 别 。 淋 巴 细胞 增多 阁 应 区 别 玉 
传染 性 单 核 细 胞 增多 证、 麻 闪 , 水 疗 、. 扎 细 胞 病毒 感染 等 反 
应 性 淋巴 细胞 增多 。 其 他 慢性 淋巴 增殖 性 疾病 如 幼 淋巴 细 
毛细 胞 白血病 、 各 种 类 型 洪 巴 瘤 , 如 小 淋巴 细胞 
细 钨 淋 绿 区 淋巴 瘤 、 滤 泡 中 心性 淋 也 
全 测 乡 驳 表 页 抗原 有 参 二 各 种 疾病 之 问 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


的 鉴别 ( 表 20-3-17) 。 亦 有 用 CLL 诊断 评分 系统 ( 表 20-3- 
18) 进 行 鉴别 。 采 用 该 评分 系统 ,92 吧 的 CLL 病例 为 4 一 5 
分 :6 兴 的 病例 为 3 分 ;2 中 的 病例 为 1 分 或 2 分 :所 有 8B 细 
胞 淋巴 癌 病 例 评 分 1 或 2 分 。2008 年 WHO 分 型 提出 单 
克隆 B 淋巴 细胞 增多 症 (monoclonal B-Cell lymphocytosis， 
MBL) 的 诊断 ,是 指 免疫 表 型 同 CLL, 但 无 淋巴 结 肿 大 .外 
周 血 淋 巴 细胞 一 5X10?/L, 骨 通 淋 巴 细胞 浸润 二 30 中 。 人 























群 中 调查 发 现 之 40 岁 健康 人 群 3. 5 中 有 MBI.。MBL 的 意 
义 不 详 , 有 文献 称 为 意义 未 明 单 克隆 也 淋巴 细胞 增多 证 
(monoclonal B-lymphocytosis of undetermined significance, 
MLUS) ,其 中 有 少数 MBL 可 转变 为 CLL, 在 CLL 家 族 中 
的 MBL 患者 转变 率 可 达 13% 一 18%, 但 有 的 MBL 患者 不 
转变 为 CLL。 如 有 明显 淋巴 结 肿 大 ,外 周 血 淋 巴 细胞 过 5 
X10 /L, 免 疫 表 型 同 CLL, 应 诊断 为 SLL。 




















表 20-3-17 慢性 B 细 胞 白血病 /淋巴 癌 的 免疫 表 型 

疾病 slg CDs CD10 Cplle CD19 CD20 CD22 CD23 CD25 CD103 
CLL 十 一 十 十 =- 一 /十 十 /~ -=-/ 寺 二 + 1 
B-PLL 十 十 十 /一 一 /十 十 / 十 J 国 y 
HCL | = 十 十 下 上 + 十 一 /+ 钞 小 
MCL 十 十 十 一 一 十 wh 四 x i 
SMZL 未 一 /上 一 十 /一 十 a 十 /一 一 二 
EBL Hy 一 十 +/~ +/- 一/ 十 二 本 
is 让 - + 十 二 十 一/ 十 = 





淋巴 瘤 ;FL: 滤 泡 型 淋巴 瘤 
表 20-3-18 ”CLL 诊断 评分 系统 


和， 








指标 2 
1 0 
smlg 弱 阳 性 强 阳 性 
CD5 阳性 阴性 
CD23 阳性 阴性 
FMC7 阴性 阳性 
CD22 或 CD79b 弱 阳 性 强 阳性 


〖&I 临 床 分 期 】 

1978 年 Rai 提出 的 分 期 法 将 慢 淋 分 为 0~-T 期 :0 期 仅 
有 淋巴 细胞 增多 ; 工期 伴 有 淋巴 结 肿 大 ; T 期 伴 有 脾 大 ;机 
期 们 有 贫血 (到 110g 1); 下 期 华 有 血小板 减少 (二 100x 
10 0 了)。1987 年 ,Rai 将 其 分 期 法 补充 为 低 危 (0 期 )、 中 危 
(和 高 危 ( 开 .下 ) 三 组 。1981 年 Binet 等 提出 的 分 期 
法 其 分 为 3 期 ,A 期 无 贫血 (Hb 二 100g/L) 或 血小板 减少 
PLT 一 4090710 了), 肝 、 腺 与 贷 、 腋 下、 腹股沟 淋巴 结 共 5 
个 攻占 中 器 及 3 个 以 下 :也 期 无 贫 而 或 血小板 减少 ,但 累及 
区 域 二 3 个 ;C 期 出 现 贫血 和 (或 ) 面 小 板 减少 。 


〖 治 疗 】 


i x 10 7 





iTFD 一 14120g 工 , 身 小 板 
昌 具 生存 其 长 ,病情 稳定 者 可 以 定期 观察 、 对 症 洛 疗 为 
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;BPLL:B 幼 淋巴 细胞 白血病 :HCL: 毛 细胞 自 血 病 ;MCL: 套 细胞 淋巴 阁 ;SMZL: 牌 边线 区 淋巴 阅 !LPL: 淋 巴 效 细胞 性 


主 。 当 患者 出 现 发 热 ,体重 明显 下 降 、 乏 力 、 贫 血 、 血 小 板 降 
低 ` 巨 脾 或 腺 区 疼痛 、 淋 巴结 肿 大 旦 们 有 局 部 症状 ,淋巴 组 
胞 倍增 时 间 过 6 个 月 ,出现 幼 淋 变 或 Richter 变 时 ,应 了 各 
极 治疗 。 

(一 ) 化 学 治疗 

1. 烷 化 剂 ” 茶 丁 酸 拟 芥 ( chlorambucil, 瘤 可 宁 ) 为 首 
选 药物 ,完全 缓解 率 为 15 兴 ,部 分 缓解 率 为 65 交 。 口 服 给 
药剂 量 为 2~4mg/d, 可 增 至 6 一 8mg/d, 待 沐 巴 细胞 减少 
50%% 时 减 基 , 稳 定 后 予 维持 量 , 也 有 主张 间 葡 治疗 '0 “一 
0.7mg/kg, 第 1 天 口服 或 分 4 天 口服 ,每 2 一 上 周 重复 一 
次 。 瘤 可 宁 无 效 者 可 用 环 磷 醚 胺 (CTX) ,口服 50 一 100m8/ 
,或 0.5~0.75g/nz 静 注 ,每 3~4 周 1 次 。 

2. 氟 达 拉 滨 (fludarabine) 是 单 磷酸 腺 首 扬 化 物 ,证 
扰 腺 昔 代 谢 ,对 慢 淋 有 特效 。 静 滴 25 一 30mg/Cm "由, 维 
持 30 分 钟 ,连用 5 天 ,每 4 周 重复 1 个 疗程 , 初 治 如 者 总 有 
效率 为 70 闪 ,完全 缓解 奉 达 38%% ,缓解 后 持续 时 间 较 长 , 近 
年 来 有 逐渐 取代 瘤 可 宁 的 趋势 。 对 于 Rai 由. 期: 复 治 、 
老年 以 及 低 白 蛋白 患者 , 拔 达 效 较 差 。 主 要 不 良 反 
应 有 骨 艇 抑制 、 免 疫 抑制 持续 时 间 长 ,神经 毒性 及 易 激发 自 
身 免疫 性 溶血 性 贫血 。 此 外 ,克拉 届 滨 (cladribine,2 所 脱 
氢 腺 拜 ) , 吏 ;) . 糖 皮 


质 激 来 对 慢 洒 
















司 他 本 (pentostatin .2 脱 气 助 间 卉 4 
以 及 COP.CHOP、VAD 等 联合 化 疗 方案 
患者 有 一 定 疗 效 。 

定 疗效 ,尤其 对 伴 有 自身 免疫 性 游 和 看 性 贫 重 或 在 小 板 减 少 
的 患者 较为 适用 。 泌 尼 松 (经 的 松 )40 


! 药 治疗 对 慢 淋 也 有 一 






60mgy'd, 连用 7 了 









天 ,有效 后 减 量 并 停 药 . 每 月 重复 5 天 .大 约 有 10%% 的 患者 
有 效 。 大 剂量 甲 强 龙 冲击 治疗 可 使 部 分 患者 达到 部 分 缓解 
(CPR) 的 标准 ,但 感染 发 生 的 几率 也 将 增 大 。 

(二 ) 放射 治疗 ”有 明显 淋巴 结 肿 大 (包括 纵隔 或 巨 
脾 )、 神 经 侵犯 重要 脏 顺 或 骨 孵 浸润 且 有 局 部 症状 者 可 考 
虑 放射 治疗 ,包括 全 身 放疗 (TBD 、 全 淋巴 照射 (TND 和 局 
部 照射 。 与 其 他 方法 -起 进行 序 贯 治疗 可 改善 全 身 症 状 ， 
持续 时 间 短 。 放 射 性 核 索 淋巴 结 内 照射 和 体外 血细胞 照 
射 可 在 一 定 程 度 上 减少 淋巴 细胞 的 数量 ,但 并 不 延长 患者 
的 生存 期 。 

(三 ) 免疫 治疗 “干扰 索 -c 对 早期 病例 有 效 , 近 2/3 的 
忠 者 可 获得 部 分 缓解 ,但 对 于 进展 期 患者 使 用 干扰 素 -a 可 
能 加 速 疾病 进程 。 人 忌 泪 合 的 抗 CD20 单 克隆 抗体 (ritux- 
imab, 美 罗 华 ) 对 治疗 CD20 阳性 的 慢 淋 有 一 定 疗效 。Rit- 
uximab 治疗 最 常见 的 不 良 反 应 是 发 热 和 寒战 ,少数 患者 可 
有 溶 痛 表 现 ,此 外 还 可 能 发 生 恶心 .呕吐 、 高 血压 或 呼吸 
困难 。 

此 外 ,人 源 抗 CD52 单 抗 CAMPATH-1H 可 以 通过 补 
体 依赖 细胞 每 作用 杀 灭 肿瘤 细胞 .具有 直接 抑制 淋巴 细胞 
生长 的 作用 ,静脉 输 注 或 皮下 注射 均 有 效 。 对 17p13 缺失 、 
传统 化 疗 耐 药 的 患者 ,使 用 CAMPATH-LH 有 助 于 清除 白 
血 病 细胞 ,但 使 用 后 感染 的 发 生 率 较 高 。 

(四 ) 免疫 化 疗 联合 治疗 ”和 传统 的 单 药 治疗 相 比 ,对 
CLL 患者 采 用 含 级 达 拉 滨 的 联合 治疗 方案 (FC 方案 : 握 达 
拉 滨 20 一 30mg/m? X 3d. 环 磷 酰 胺 200 一 300mgrmz X 3d; 
FCR 方案 : 环 磷 酰胺 250mg/m: X 3d、rituximab 375 一 
500mg/m? X 1d、 钳 达 拉 滨 25mg/m? X 3d, 共 治疗 6 个 疗 
种) ,可 以 明显 提高 初 治 患者 的 完全 缓解 率 ,但 可 能 增加 骨 
链 抑 制 和 感染 等 并 发 症 的 发 生 率 。 

(五 ) 骨 骨 移植 ”对 年 轻 . 能 耐 受 强烈 治疗 .具有 高 危 
因素 (如 无 IGHYV 基因 突变 、11q22-q23 缺失 或 17p13 缺 
失 ) 的 患者 可 考虑 行 骨 身 移植 。 对 这 些 患 者 主张 在 早期 疾 
病 无 进展 时 进行 移植 。 考 虑 到 握 达 对 骨 伐 的 毒性 反 
应 ,选用 自体 造血 干细胞 移植 时 ,干细胞 采集 应 安排 在 氮 达 
拉 演 用 药 2 个 月 后 进行 。 异 基因 移植 具有 细胞 免疫 杀 灭 肿 
将 细胞 的 优点 ,但 移植 相关 死亡 率 高 于 自体 移植 。 








到 











第 三 章 ” 自 血 病 和 相关 疾病 


(六 ) 其 他 治疗 ”有 严重 贫血 、 血 小 板 减 少 而 药物 或 脾 
区 放疗 无 效 时 ,可 考虑 脾 切 除 术 ;有 低 y 球 蛋 白 血 症 反复 
感染 或 自身 免疫 性 疾病 者 .可 定期 静脉 给 予 丙 种 球 蛋 和 白 
CIVIG)? ;淋巴 细胞 单 采 可 暂时 性 降低 外 周 血 淋巴 细胞 . 减 
轻 器 官 浸润 ,增加 血红 蛋白 和 血小板 数量 。 


【疗效 与 预后 判断 】 

患者 的 症状 和 体征 消失 .外周 血 中 性 粒 细胞 之 1.5 汉 
10?/L .血小板 >>100X10?7/L、 淋 巴 细胞 计数 二 4X10 也、 
血红 代 白 二 110g/L、 骨 艇 中 淋巴 细胞 比例 低 于 30%, 且 持 
续 2 个 月 以 上 时 认为 处 于 缓解 期 。 如 果 淋 巴 细胞 绝对 计数 
比 起 病 时 减少 50% 以 上 、 肝 脾 、 淋 巴结 比 起 病 时 缩小 50% 
以 上 、 外 周 血 中 性 粒 细胞 之 1.5X 10*/L 或 比 起 病 时 增加 | 
50 中 以 上 、 血 红 和 蛋白 之 110g/L 或 比 起 病 时 增加 50 嘴 以上、 
血小板 六 100X10?/L 或 比 起 病 时 增加 50 中 以 上 . 且 持 续 2 一 
个 月 以 上 ,认为 是 部 分 缓解 。 一 旦 出 现 新 发 的 淋巴 结 肿 大 、 
上 述 各 项 指标 比 起 病 时 增加 50% 以 上 时 . 则 认为 疾病 
进展 。 

CLL 虽 发 展 缓慢 ,但 难以 治愈 。 根 据 患者 性 别 .起 病 
时 的 年 龄 .血清 B:- 微 球 蛋 白 、 淋 巴 细胞 绝对 计数 、 病 情 分 
期 ,淋巴结 区 受 侵犯 的 数量 可 以 将 患者 分 为 低 危 (1 一 3 
分 ) .中 危 (4 一 7 分 )、 高 危 ( 宇 8 分 ) 三 组 ( 表 20-3-19)。 此 
外 ,淋巴 细胞 倍增 时 间 、IGHYV 基因 有 无 突变 .ZAP-70、 
CD38 的 表达 、 肯 艇 病理 分 型 .染色体 核 型 和 乳酸 脱氧 酶 水 
平等 都 和 预后 有 关 。 具 有 IGHYV 基因 突变 的 CLL 预后 较 
好 ,缺乏 IGHV 基因 突变 的 患者 生存 期 短 。 由 于 IGHV 基 
因 测 定 有 一 定 困难 ,但 可 用 ZAP-70 和 CD38 作为 奉 代 指 
标 。CD38 表达 ( 宇 7%B 淋巴 细胞 ) 和 (或 )ZAP-70 阳性 (全 
20% B 淋 巴 细胞 ) 者 预后 不 佳 。 患 者 可 向 幼 淋巴 细胞 白 血 
病 、 弥 漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 [ 称 Richter 综合 征 (Richter syn 
drome)]\ 稚 奇 金 淋 巴 痛 、 急 淋 、 多 发 性 骨髓 瘤 等 共 他 恶性 
淋巴 增殖 性 疾病 转化 。 总 之 ,有 下 列 情 况 预 后 不 佳 :中 尤 免 
疫 球 蛋 白 重 链 基因 重 排 并 表达 CD38 抗原 ;名 Richter 综合 
征 ;@ 幼 淋 变 或 混合 慢 淋 / 幼 淋 患 者 ;@ 急 淋 变 ( 其 罕见 )、 
CLL 中 位 生存 期 35 一 63 个 月 ,各 期 有 明显 差异 .也 有 患者 
生存 时 间 长 达 10 年 以 上 。 





























表 20-3-19 ” 慢 淋 风 险 因 素 预 后 评分 

















积 分 
特征 和 和” 
年龄 ( 岁 ) <50 50~65 S68 . 
Be:-M( mg L) <ULN 1~2XULN 三 2XULN 一 
ALOt Xx W071 <90) 20 一 50 ~>30 
性 草 女性 男性 - 司 
Rai 分 期 0o~ 了 | HH=K 
淋巴 结 区 受 代数 < 3 一 





证 :AI 3: 滞 巴 细胞 绝对 计数 :ULN: 止 党 上 上限 
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三 、 其 他 慢性 淋巴 增殖 性 疾病 

(一 ) 毛细 胞 白血病 (hairy cell leukemia, HCL) HCL 
是 一 种 少见 的 成 熟 小 ti i ee 诊断 时 中 数 
年 龄 约 55 岁 , 男 : 女 ==4 : 1。 经 典型 HCL 的 临床 特征 :全 
血细胞 减少 Re 易 发 生 感 染 , 脾 大 显著 而 淋巴 
结 肿 大 不 显著 ,50% 病 例 骨 骨 穿 刺 有 干 抽 ( 上 骨髓 纤 维 化 )。 
肿瘤 细胞 常 侵犯 骨 血 、 外 周 血 和 脾 , 具 有 典型 的 毛细 胞 形态 
“周边 有 不 规则 的 锯齿 状 伪 足 和 细 长 毛发 状 突起 .在 电镜 下 
尤为 突出 ), 酸 性 磷酸 酶 (ACP) 阳性 ,不 被 酒石酸 抑制 
(TRAP) ,透射 电镜 下 在 胞 质 内 可 见 核糖 体 - 板 层 复合 物 
(RLC) 。 免 疫 表 型 具有 成 熟 了 细胞 标记 (CD19- .CD20- )， 
slg ,毛细 胞 “特异 性 ”标记 : CD103™ ,CDllc- ,CD25- ， 
。HCL 主要 应 和 绒毛 淋巴 细胞 脾 淋 巴 瘤 
Csplenic lymphoma with circulating villous lymphocytes, 
SLVL) 鉴 别 , 后 者 肿瘤 细胞 在 细胞 两 端 有 短 绒毛 , 借 免 疫 
表 型 可 鉴别 , 脾 病 理 HCL 主要 侵犯 红 丹 ,SLVL 主要 侵犯 
白 艇 。HCL 对 一 - 般 化 疗 不 敏感 , 切 脾 仅 能 缓解 腺 功能 序 
进 :减少 肿瘤 负荷 ;但 对 干扰 素 -e 和 核 昔 类 似 物 [ 喷 司 他 丁 
(DCF) 和 克拉 曲 滨 (2-CDA)] 较 敏感 ,DCF 可 取得 75% 一 
89% CR 率 ,2-CDA 可 获得 91%CR 率 。 复 发 . 难 治 的 患者 
可 联 用 CD20 单 抗 。 病 情 进 展 较 组 慢 ,总 体 10 年 生存 率 
90% 以 上 。 

(= 幼 淋巴 细胞 白血病 ( prolymphocytic leukemia, 
PLL) 根据 细胞 类 型 分 为 BPLL 和 T-PLL。B-PILL 是 BB 
幼 淋 巴 细胞 侵犯 央 扔 、 外 周 血 和 脾 所 致 的 恶性 肿瘤 。 诊 断 
时 的 中 数 年 齿 为 70 岁 , 男 : 女 =4: 1。 常 有 巨 遥 , 淋 巴结 
肿 大 不 明显 ,白细胞 计数 常 宇 100 X10’/L, 外 周 血 幼 淋巴 
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5%%, 有 明显 的 核 仁 。 肿瘤 细胞 表达 较 强 的 膜 
IgM 或 IgD 以 及 其 他 也 细胞 抗原 ,表达 FEMC-7 7, 多 数 病例 
CD5 ;550 多 的 串 有 A 治疗 可 选用 


CHOP、 振 ; 对 ,CD20 单 抗 等 ,中 位 生存 时 间 
仅 30~50 个 月 。T-PLL 是 具有 成 熟 的 胸腺 后 工 淋巴 细胞 
表 型 的 幼 淋巴 细胞 增殖 所 导致 的 一 种 侵 矮 性 工 淋 巴 细胞 
跌 血 病 , 占 PLL 病例 的 1 和 5. 常 累及 外 周 血 、 淋 巴结 时 脾 和 
皮肤 ;表达 CD2.CD3 和 CD7, 但 不 表达 TdT 和 CDla; 
(14;14)(ql1;q32) 较 多 见 ; 中 位 生存 期 少 于 1 年 。 
(三 ) 大 颗粒 淋巴 细胞 和 白血病 {large granular lympho- 
cytic leukemia LGLL) LOGLL 可 根据 细胞 类 型 分 为 工 
LT 和 NKTLGLL。2008 年 WHO 分 型 将 工 LGLL 单独 
州 出 ,NK LGLL 归于 NK 细胞 的 慢性 淋巴 增殖 性 疾病 。 
工 LOI 是 组 噶 质 性 奖 病 ,以 不 明 原 因 的 外 周 备 大 颗粒 
a (6 个 月 ) 增 高 (绝对 值 2 LL) 为 特 
征 : 党 项 和 粒 淋 巴 细胞 体积 较 大 ( 红 顷 
光 关 侨 ， 可 和 祖 . 可 细 ， 监 


刷 芍 py 衣 而 为 (人情 .CT TCR 
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; 现 严 重 的 粒 细胞 缺乏 和 贫血 ,但 血小板 减少 比较 
由 抽 < 疡 汪 者 可 出 济 吕 时 闪 胸 符 队 : 常 伴 有 自身 免疫 性 疾 
病 。 病情 时 惰性 ,进展 缓慢 ,可 以 环 孢 素 A.CTX、 肾 上 腺 糖 
皮质 激素 等 治疗 。 

(四 ) 成 人 工 细 胞 和 白血病 (adult T-cell leukemia/lym- 
phoma,ATLL) ATLL 是 一 种 与 人 工 细胞 FE 血 病 病毒 I 
CHTLV- 了) 感染 直接 相关 发生 于 成 人 的 淋巴 系统 恶性 克 
隆 增殖 性 疾病 。 具 有 地 域 分 布 的 特点 ,日 本 西南 部 、 加 勒 比 
海地 区 和 中 非 是 高 发 地 点 。 病 变 侵犯 部 位 常 比较 广泛 , 临 
床 表现 多 样 ,可 表现 为 急性 型 (最 常见 ,以 白血病 为 主要 表 
现 ， dn 淋巴 瘤 型 (以 显著 淋巴 结 种 大 为 特 


患者 常 H 


























征 ,无 外 周 血 受累 )、 慢 性 型 ( 常 以 皮肤 肿 胃 冶 浸 润 为 主要 表 
现 ) 和 冒 烟 型 。 有 pt : 工 细胞 相关 抗原 ,但 CD7 阴 
性 ,大 部 分 为 CD4- .CD8-。 国 内 诊断 标准 :CL @@ 发 病 于 成 年 


人 ;@ 有 浅 表 淋 巴结 肿 大 .无 纵隔 或 有 移 腺 肿 痛 ; @ 外 周 血 和 白 
细胞 数 常 增高 ,淋巴 细胞 高 度 多 形 性 ， 多 形 核 淋巴 细胞 呈 分 
时 , 花 畴 样 ( 花 细 胞 ) 占 10% 以 上 ,有 成 熟 工 细胞 表 面 标志 ; 
@ 血 清 抗 HTLV- 工 抗体 阳性 。 
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第 四 区 ”少见 类 型 白血病 
许 小 平 


一 、 急 性 未 定 条 


WHOC62001) 造 血 和 淋巴 组 织 肿 奖 分 类 将 急性 术 定 系 
列 白血病 (acute leukemias of ambiguous lineage: ALAL) 分 

了 种 亚 型 :全 急性 未 分 化 白血病 :原始 细胞 的 开 细 
We se 局 可 和 懈 


到 名 生病 
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瑟 近 各 性 妈 表 型 自身 闹 0 et 人 





同时 有 也 系 和 与 工 系 的 形态 学 和 /免疫 表 型 特征 。 各 系列 
的 确定 主要 参照 欧洲 白血病 免疫 学 分 型 协作 组 (EGIL) 提 
出 的 免疫 标记 积分 系统 ,该 积分 系统 规定 通 系 积分 之 2 分 ， 
淋 系 积分 之 2 分 才能 诊断 ALAL 。 近年 随 着 白血病 细胞 遗 
传 学 和 分 子 生 物 学 研究 的 不 断 深 入 ,2008 年 WHO 修订 后 
的 造血 和 淋巴 组 织 肿 瘤 分 类 及 诊断 标准 将 ALAL 分 为 急 
性 未 分 化 白血病 (acute undifferentiated leukemia, AUL) 和 和 
混合 表 型 急性 白血病 (mixed phenotype acute leukemias， 
MPAL) 两 类 ,后 者 根据 细胞 分 子 踪 传 学 、 免 疫 学 和 形态 学 
检测 结果 ,又 可 分 为 若干 亚 型 。 

WHO(2008) 修 订 后 的 造血 和 淋巴 组 织 肿 瘤 分 类 及 诊 
断 标 准 对 于 MPAL 的 各 系列 细胞 的 确定 依据 也 重新 作 了 
说 明 ( 表 20-3-20) 。 

ALAL 在 临床 上 并 不 多 见 . 据 国外 文献 报道 约 占 所 有 
急性 白血病 患者 的 4% 以 下 。 

表 20-3-20 单一 原始 细胞 群 超过 1 个 系列 的 确定 条 件 
艇 细胞 系列 
链 过 氧化 物 酶 ( 流 式 细胞 仪 ,免疫 组 织 化 学 或 细胞 化 学 ) 
或 
单 核 细胞 分 化 (至 少 其 中 2 项 :NSE,CDllc, CD14. 
CD64 ,溶菌 酶 ) 
工 细胞 系列 
细胞 质 CD3( 用 抗 CD3e 链 抗体 流 式 细 胞 仪 检测 ; 多 克 
隆 CD3 抗体 免疫 组 化 可 检测 CD35 链 ,但 非特 异性 ) 
或 
表面 CD3( 室 见于 MPAL) 
B 细胞 系列 (需要 多 种 抗原 ) 
强 表 达 CD19, 同 时 至 少 其 中 1 项 强 表达 :CD79a, 胞 质 
CD22,CD10 
或 
能 表达 CD19, 同 时 至 少 其 中 2 项 强 表达 :CD79a, 胞 质 
CD22.CD10 





(一 ) 急性 未 分 化 白血病 

AUL 可 能 起 源 于 造血 十 细胞 阶段 ,其 临床 特征 与 其 他 
类 击 的 急性 自 血 病 相似 。 但 原始 细胞 虐 不 表达 cCD79a、 
cCD22、CD19, 也 不 表达 cCD3 和 MPO, 无 法 归 类 于 髓 系 或 
淋 系 。 如 检测 巨 核 细胞 和 效 细 胞 样 树 突 状 细胞 的 特 蜡 性 
记 亦 为 阴性 。 但 常 可 表达 HLA-DR、CD34、CD38 及 TdT 
与 CD7。 诊 断 AUL 须 注意 排除 桨 细胞 样 树 突 状 细胞 白 血 
病 、NK 细胞 白血病 、 急 性 暗 碱 性 粒 细胞 白血病 及 非 造 血 系 
统 肿瘤 。 

(二 ) 混合 表 型 急性 白血病 

1, 混合 表 型 急性 白血病 伴 t(9;22)(q34;q11.2) ;BCR- 
ABL1 该 型 MPAL 的 特点 是 原始 细胞 存在 1(9;22) 易 位 或 
BCR-ABL1 重 排 ,是 MPAL 中 最 为 多 见 的 
型 ,但 总 体 发 病 不 足 所 有 急性 自 血 病 患 者 的 1。 儿童 和 
































第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


成 人 均 可 发 病 , 但 以 成 人 更 为 多 见 。 由 于 一 些 慢 粒 患 者 可 
以 进展 为 混合 型 原始 细胞 急 变 期 ,此 时 与 本 型 MPAL 诊断 
标准 其 为 相符 , 故 特别 强调 有 CML 病史 患者 不 应 作 此 

临床 表现 与 其 他 类 型 急性 白血病 相似 。 形 态 学 检查 很 
多 病例 可 发 现 类 似 于 原始 淋巴 细胞 及 原始 粒 细 胞 的 两 类 原 
始 细 胞 群 .但 也 有 部 分 患者 并 无 如 此 显著 的 特征 。 如 伴 有 
较 显 著 的 成 熟 阶段 散 细 胞 ,应 考虑 是 否 为 CML 急 变 期 。 
免疫 学 检测 多 数 患 者 原始 细胞 符合 B 细胞 和 多 细胞 表 型 ， 
一 些 病例 也 可 为 工 细胞 和 艇 系 原 始 细胞 。 三 系列 表 型 的 
病例 也 有 报道 ,但 其 为 军 见 。 所 有 患者 骨 身 细胞 染色 体 核 
型 检查 可 发 现 t(9;22) 或 FISH 及 PCR 检测 BCRABL1 融 
合 基 因 阴 性 ,其 中 不 少 患者 有 复杂 染色 体 核 型 。 

预后 较 其 他 类 型 的 MPAL 更 差 。 涌 疗 可 试用 伊 马 半 | 
尼 及 其 他 相关 酷 氨 酸 激酶 抑制 剂 。 

2. 混合 表 型 急性 白血病 伴 t(v;11923) ;MLL 重 排 如 
符合 MPAL 诊断 的 患者 原始 细胞 存在 涉及 MLL 基因 的 易 
位 即 可 诊断 本 型 ,但 应 注意 与 ALL 伴 MLL 基因 易 位 并 表 
达 授 系 相关 抗原 的 患者 相 鉴 别 。 本 型 MPAL 可 见于 儿童 
和 成 人 ,但 以 儿童 更 为 多 见 。 忠 者 多 可 发 现 两 种 原始 细胞 
群 .一 群 类 似 与 原始 单 核 细胞 . 另 一 群 类 似 于 原始 淋巴 细 
胞 。 但 也 有 部 分 病例 并 无 如 此 显著 的 形态 学 特征 .只 是 发 
现 难以 分 类 的 原始 细胞 如 果 仅 见 到 原始 单 核 样 细胞 ,应 
考虑 是 否 为 AML 伴 MLL 易 位 。 免 疫 分 型 检测 大 多 数 患 
者 可 检测 到 一 群 CD19- CD10- 的 原始 淋巴 细胞 .CD15 常 
为 阳性 ,CD22 和 CD79a 常 弱 表达 。 链 细胞 标记 应 符合 
MPAL 的 诊断 标准 。 理 论 上 工 细 胞 慰 记 的 原始 淋巴 细胞 
也 可 与 徊 系 前 体 细胞 共同 存在 .但 到 目前 为 止 尚 未 见 文献 
报道 。 本 型 所 有 患者 细胞 分 子 遗 传 学 检测 均 存 在 MLL 基 
因 重 排 .最 常见 的 伴侣 基因 是 位 于 二 号 决 色 体 q21 的 AF4 
除 此 之 外 ,t9;11) 和 1tG11;19) 也 有 报道 .但 如 检测 到 11q23 
缺失 不 应 诊断 本 型 MPAL。 

3. 混合 表 型 急性 白血病 ,B/ 艇 ,非特 指 型 MPAL 忠 
者 如 原始 细胞 符合 BB 细胞 大 i 
提 及 的 两 类 基因 异常 , 即 可 诊断 本 型 。 本 型 MPAL 属 罕见 
类 型 白血病 .病例 数 大 约 占 所 有 白血病 患者 的 1%。 成 人 
相对 较 儿 童 多 见 。 临 床 特征 4 
明显 特殊 之 处 。 原 始 细胞 形 ALL 相似 ,或 存在 
巴 细胞 样 利 原 始 粒 细 胞 样 酚 儿 站 向 记 病 
免疫 表 型 检测 符合 上 述 B 淋巴 细胞 和 散 系 细 临 的 诊断 标 
准 。MDPO 阳性 的 原始 粒 细 胞 或 原始 单 核 细胞 通常 也 表达 
其 他 授 系 相关 标记 如 CD13、CD33 或 CDLI7 ,更 成 涩 的 也 
细胞 标志 如 CD20 表达 较 定 见 。 多 数 病 例 虽 可 检测 得 克隆 

学 异常 ,但 无 特异 性 。 本 型 MPAL 患 并 大 多 于 















































后 差 。 


4. 混合 表 型 急性 白血病 


,也 链 ,非特 指 MPAL 患者 
如 原始 细胞 符合 工 细胞 和 黎 系 细胞 诊断 标准 ,但 无 前 面 提 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


及 的 两 类 基因 异常 , 即 可 诊断 本 型 。 本 型 MPAL 较 MPAL 
(B/ 徊 ,非特 指 ) 更 为 罕见 ,病例 数 可 能 不 足 所 有 白血病 忠 


俭 查 常 为 复杂 染色 体 异 常 核 型 .多 累及 5 号 或 (和 )7 号 染 
色 体 。 多 数 患 者 化 疗 疗效 差 , 生 存 期 通常 仅 为 数 月 。 





者 的 1%。 可 见于 儿童 与 成 人 ,与 MPAL(B/ 丹 ,非特 指 ) 比 
较 , 本 型 在 儿童 更 为 多 见 。 本 型 MPAL 临床 表现 与 细胞 形 三 、 骨 条 肉瘤 





竺 征 均 与 MPAL(B/ 血 ,非特 指 ) 类 似 ,但 原始 细胞 除 





表达 MPO、CD13、CD33 或 CD117 外 ,还 表达 cCD3,CD7、 入 系 肉瘤 (myeloid sarcoma) 曾 用 的 名 称 有 入 外 尽 系 肿 
CD5、CD2 也 常 为 阳性 。 如 存在 起 源 于 工 细 胞 系列 的 原始 痛 , 粒 细胞 肉 癌 ,原始 粒 细 胞 注 及 绿色 痛 等 ， 是 一 种 由 链 系 









细胞 形成 的 肿块 .发生 于 徊 外 部 位 
亲 类 型 为 粒 细胞 肉瘤 ,根据 细胞 
1 胞 型 :主要 由 原始 粒 细胞 组 
上- 由 原始 粒 细 胞 和 早 幼 粒 细 胞 组 


细胞 寿 , 膜 表面 CD3 亦 可 阳性 表达 。 细 胞 遗传 学 检测 结果 
与 MPALCB/ 艇 ,非特 指 ) 类 似 , 即 多 数 病例 虽 可 检测 到 克 
隆 性 细胞 遗传 学 异常 .但 并 无 特异 性 。 本 型 MPAL 可 试用 





原始 细胞 或 未 成 
或 骨骼 。 最 党 和 











奖 细 胞 白血病 与 淋巴 细胞 白血病 相 结合 的 化 疗 方案 治疗 ， 成 ;@ 未 成 熟 细胞 型 : 三 
.部 分 病例 可 能 有 效 , 但 总 体 预 a 成 ;四 成 熟 细 胞 型 : 主要 由 ee ed 
oro | 5. 混合 表 型 急性 白血病 ,非特 指 -罕见 类 型 混合 表 胞 组 成 。 另 一 种 镑 少见 的 链 系 8 核 细 用 内 交 
{| 型 急性 白血病 ,非特 指 - i phenotype acute 要 细胞 构成 成 分 为 原始 单 mr 人 异性 人 骨 散 增殖 性 疾病 








leukemia. NOS-rare types) 是 指 白血病 患者 的 原始 细胞 有 
明确 证 据 为 和 B 细胞 系列 ,EGIL 双 表 型 白血病 的 诊断 
慰 准 (一 个 以 上 系列 的 积分 之 2) ,但 由 于 CD79a 可 以 在 工 - 
ALL 检测 到 ,因此 将 CD79a 表达 定 为 2 分 可 能 会 使 本 型 
MPAL 的 诊断 过 多 。CD79a 和 CD10 不 应 该 作为 了 细胞 分 
化 的 证 据 。 也 会 有 一 些 罕见 的 三 系列 (B 细胞 、T 细胞 及 艇 
系 细胞 ) 的 病例 ,但 至 今 仍 未 见 BB 或 T/ 巨 核 细胞 白血病 以 
及 也 或 工 红细胞 白血病 的 病例 报道 。 

6. 其 他 未 定 系列 白血病 某 些 白血病 患者 虽然 表达 











多 系列 标志 .但 既 不 符合 上 述 WHO(2008) 造 血 和 淋巴 组 
织 肿瘤 分 类 标准 规定 的 AUL 或 MPL 的 诊断 条 件 , 也 不 能 


作为 单一 系列 确定 。 例 如 原始 细胞 表达 T 细胞 相关 标志 
CD7 和 CD5. 但 不 表达 工 细胞 特异 抗原 胞 质 CD3, 艇 系 相 
关 抗 原 CD33 和 CD13 阴性 ,但 不 表达 MPO。WHO(2008) 
造血 和 淋巴 组 织 肿 瘤 分 类 及 诊断 标准 建议 目前 暂时 将 这 些 


狼 例 作为 急性 不 能 分 型 白血病 (acute unclassifiable leuke- 
mias) 考 虑 。 








二 、 急 性 全 休 增 殖 症 伯 
骨骸 纤 维 化 


总 性 全 艇 增殖 证 伴 此 艇 纤维 化 (acute panmyelosis 

with mayelofibrosis.APME) 是 WHO(2001) 造 血 与 淋巴 组 

织 肿 丹 分 类 方案 位 定 的 一 种 AML 亚 型 。 其 特征 是 原 发 性 

全 稀 细 用 增生 伴 - 维 增生 。APMF 非常 少见 .主要 发 

生 于 成 年 人 ,也 可 见于 儿童 。 临 床 表现 ea 无轨 ,无 

或 经 度 胜 大 .病情 发 展 迅 速 。 全 血细胞 减少 显著 。 骨 稀 穿 
届 党 为 ”FF 提 ”二 盘 ee a 胞 、 粒 细 

胞 稻 三 仿 细 胞 均 有 不 同 程 多 ,散在 分 布 诛 始 幼 锥 细胞 
中, 左 护 细 胞 增多 .调用 常 发 育 不 良 的 形态 学 改变 ,网 状 妊 
维 “可 有 胶原 纤维 但 不 常见 。 免 疫 标 记 检 测 原始 
组 有 移送 当 际 表达 (0D34 外 ,还 表达 一 个 或 多 个 复 系 抗 床 旭 
.CDI117,MP(O 一般 为 阴 虱 。 骨 稀 细 胞 遗传 学 
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的 急性 转化 期 ,可 出 现 粒 、 红 、 巨 核 3 系 造 血细胞 增殖 的 向 
系 肉 疤 ,肉瘤 的 细胞 成 分 也 可 以 红 系 前 体 细 eid 
增殖 为 主 。 划 笨 增 生 异 常 综合 征 CMDS) 患 者 亦 有 发 生 乱 
系 肉 痛 的 报道 。 

角 系 肉瘤 带 发 生 于 儿童 及 青年 ,男性 多 于 女性 由 基 


可 为 单个 .多 个 或 播 散 性 。 可 单独 出 现 或 与 AMJI、MPD 及 
胸骨 、 助 骨 











MDS 位 发 。 常 见 的 发 生 部 位 为 颅骨 、 供 劳 灾 、 肝 看、 
椎 骨 、 pd 淋巴 结 及 皮肤 也 较 常 见 .乳腺 、 盾 、 足 、 


肾 \ 肌 肉 偶 有 累及 。 链 系 肉 装 发 生 于 眼眶 骨膜 下 "可 引起 突 
眼 症 。 以 - 一 侧 工 双 仙 不 对 称 的 突 眼 最 为 典型 。 
细胞 化 学 染色 和 免疫 表 型 检测 是 确诊 链 系 肉 交 的 亚 要 
手段 。 细 胞 化 学 染色 原始 粒 细胞 及 中 性 料 细 胞 MPO 与 尖 
乙酸 ASD 茶 配 酝 琵 用 性 ,原始 单 核 细胞 非特 芥 性 北 蜗 用 
性 。 免 疫 表 型 检测 显示 大 部 分 艇 系 肉瘤 CD43 阳性 。 诛 始 
粒 细胞 表达 血 系 相关 抗原 CD13、CD33、CD117、MPO。 诛 
始 单 核 细胞 CD14.CD116.CDI1C 阳性 : 淤 凋 秀 及 CD68 亦 
可 阴性。 治疗 一 般 采用 AML 相似 的 化 疗 方案 。 放 疗 对 仅 
有 局 部 澳 决 而 无 白血病 表现 者 有 较 好 的 治疗 效果 ,但 竺 下 
应 用 被 认为 不 能 阻止 其 最 终 向 白血病 阶段 发 展 。 














四 、 急 性 哮 碱 性 粒 细 胞 白 血 痪 


急性 哮 碱 性 粒 细 胞 白 血 病 (acute basophilic leukemaa， 
宕 为 宇 见 ， 3 AM i 可 见于 各 华 龄 组 。 市 
: Eb 中 消 的 临床 表现 除 
当 纪 胶 血 证 的 症状 ,如 
` 水 肿 、 苯 暴 疹 样 痛心 动 过 速 只 蜡 及 温 疡 千 
放 过 多 可 导 敏 激 血 切 能 漠 常 。 本 病 的 外 周 必 和 和 复 
由 的 原始 细胞 天 态 为 中 等 大 小 . 核 浆 比 例 高 , 核 呈 夯 网 形 、 
同形 或 双 叶 剧 有 1 一 3 个 明显 核 全 ， 胞 质 由 度 哮 堪 性 ， 含 数 
各 不 等 的 粗 嗜 做 性 颗粒 。 电 馆 下 可 见 幼稚 虹 磊 性 粒 细 胞 或 
肥大 细胞 中 有 特征 性 所 异 的 特征 起 
中 基 胺 鉴 噶 染 性 。 原 始 细胞 酸性 链 酸 酶 笃 浆 温 性 阳性 ， 




























PAS 块 状 阳性 ,SBB.MPO NSE 为 阴性 。 免 疫 表 型 检查 原 
始 细胞 表达 山系 抗原 如 CD13、CD33 及 早期 造血 细胞 标记 
CD34、HLA-DR。CD9 和 TdT 也 可 阳性 。 但 特异 性 淋 系 
相关 抗原 阴性 。 本 病 尚 未 发 现 特异 的 染色 体 核 型 异常 。 治 
疗 一 般 采 用 AML 的 化 疗 方案 .但 预后 很 差 。 


五 、 急 性 原始 巨 核 细胞 白血病 


急性 原始 巨 核 细胞 白 血 病 (acute megakaryoblastic 
leukemia, AMBL) 是 指 原始 巨 核 细胞 宇 503% 的 AML 亚 型 ， 
即 FAB 分 型 中 的 M; , 约 占 AML 的 3%~5%。 临床 表现 
与 其 他 类 型 AML 相似 ,2/3 病例 有 血细胞 减少 。 血 小 板 大 
多 减少 ,但 也 有 增多 的 病例 。 脾 大 并 不 常见 。 男 性 年 轻 患 
者, 常 可 与 纵隔 生 将 细胞 肿瘤 同时 存在 。 诊 断 主要 依靠 凤 
藤 检 查 。 骨 锣 中 原始 细胞 宇 20% ,其 中 三 50 纸 为 巨 核 细 胞 。 
原始 巨 核 细 胞 常 为 中 等 至 偏 大 , 核 贺 形 , 轻 度 不 规则 或 呈 锯 
齿 状 核 。 核 仁 1 一 3 个 , 胞 质 嗜 磊 性 , 常 无 颗粒 .可 有 明显 的 


空 泡 和 伪 足 形成 。 有 些 病例 原始 细胞 胞 休 小 , 核 桨 比例 大 ， 
类 似 于 原始 淋巴 细胞 。 也 可 在 同一 病例 有 大 小 原始 细胞 存 





在 。 外周 血 可 有 小 巨 核 细胞 ,原始 巨 核 细胞 碎片 、 
血小板 和 颗粒 少 的 中 性 粒 细胞 。 


异常 大 的 
常 可 伴 骨 髓 纤维 化 。 骨 向 








活检 虐 可 见 分 化 不 良 的 原始 巨 核 细胞 单一 增多 .也 可 见 分 
化 不 良 的 原始 巨 核 细胞 与 发 育 异 常 的 成 熟 巨 核 细 胞 混合 增 


生 ; 网 状 纤维 可 有 不 同 程度 的 增多 。 原 始 巨 核 细 胞 表达 一 
种 或 多 种 血小板 糖 蛋 和 白 , 如 CD41(CGP [LB/ 轩 a) 和 (或 ) 
CD61CGP 卫 a2), 偏 成 妆 型 血小板 相关 标记 CD412CGPITB) 很 
少 表达 。 原 始 巨 核 细胞 MPO 及 其 他 锯 系 标记 阴性 ,不 表 
达 淋 系 及 TdT, 可 异常 表达 CD7。 本 病 的 预后 较 差 。 


六 、 自 然 








杀伤 (NK) 细 胞 白血病 


(一 ) 慢性 NK 细胞 淋巴 增生 症 ” 慢 性 NK 细胞 淋巴 
增生 症 (chronic lymphoproliferative disorders of NK cells， 
CLPD-NR) 是 WHOC2008) 造 血 与 淋巴 组 织 肿瘤 分 类 标准 
中 新 询 的 疾病 实体 。CLPD-NK 约 占 所 有 大 颗粒 淋巴 细胞 
疾病 的 53% 左右 。 其 特征 是 在 无 明确 病因 的 情况 下 外 周 血 
NK 细胞 兰 2X 10 1 持续 6 个 月 以 上 ,而 这 些 增殖 的 NK 
细胞 是 肿瘤 性 的 运 是 反应 性 的 目前 仍 无 法 确定 。 

患者 发 病 无 明显 性 别 差异 ,中 位 年 龄 为 60 岁 。 
归 毗 及 外 周 血 和 骨骼。 多 数 患者 临床 表现 为 外 周 血 大 旺 粒 
淋巴 细胞 计数 持续 增高 而 不 伴 有 有 发热. 肝 脾 大 以 及 淋巴 结 
肿 大 。 部 分 号 al 血细胞 减少 1 胞 减少 和 贫 


,以 中 性 六 
血 为 多 见 , 但 发 生 净 与 严重 程度 均 较 工 LGLL 为 低 。 淋巴 









痢 变 主 













度 ! 
大 盾 和 和 庆 履 发 太 了 折 毒 消 册 ，CLEDLNRK 亿 可 入 
实体 狼 .造血 系统 种 交 、 腑 转 除 、 神 经 病变 和 电 身 免疫 性 疾 
病 并 在。 

CLPD NK 患者 的 外 疝 血 NK 细胞 形态 中 等 





大 小 . 核 


第 三 章 ” 自 血 病 和 相关 疾 


仁 圆 ,染色 质 凝集 . 胞 质 轻 度 哮 大 性 ,含有 细 玫 或 粗 链 的 嗜 
天 青 颗粒 。 免 疫 学 标记 检测 膜 表 面 CD3 阴性 ,但 细胞 质 
CD3e 常 为 阳性 ,CD16 阳性 .CD56 常 为 弱 表 达 , 细胞 毒 标 
志 TIAl、 粒 酶 B,. 粒 酶 M 阳性 。CD2、CD7、CD57 减弱 其 至 
消失 。CD5 和 CD8 可 以 呈 异 常 表达 。 

目前 国内 外 尚 无 CLPD-NK 的 统一 诊断 标准 .日 本 学 
者 Oshimi 总 结 文献 提出 只 要 外 周 血 sCD3- CD56- - 
CD16- 的 NK 细胞 二 0. 6X10"/L, 持 续 时 间 存 在 超过 6 个 





月 即 可 作出 诊断 。 
患者 一 般 临 床 呈 惰性 过 程 ,但 也 有 一 些 患 者 在 疾病 进 
展 过 程 中 出 现 淋 巴 细 胞 增生 和 血细胞 减少 加 重 。 文 献 报 道 


偶 有 自发 性 缓解 患者 ,少数 转化 为 侵袭 性 NK i ， 
病例 多 见于 慢性 活动 性 EB 病毒 感染 者 ,这 些 叫 者 常 表 1 






为 对 蚊子 叮咬 过 敏 或 患 有 种 辣 样 水 净 病 (hydroa vaccini- 上 


forme) 。 

CLPD-NK 尚 无 临床 试验 的 名 
抑制 治疗 可 作为 一 线 推荐 。 

(二 ) 侵袭 性 NK 细胞 白血病 侵袭 性 NK 细胞 白 血 
病 (aggressive NK-cell leukemia, ANKL) .又 称 为 NK 细胞 
大 颗粒 淋巴 细胞 白血病 。 是 一 种 SCD3 ”的 肿瘤, 大 约 占 所 
有 大 颗粒 淋巴 细胞 增殖 性 疾病 的 10%。 

ANKL 在 亚洲 地 区 相对 较 多 见 . 发 病因 素 可 能 与 EB 
病毒 感染 有 关 。 患 者 乡 为 青少年 ,中 位 年 龄 在 39 一 :42 岁 之 
间 ,男女 发 病 大 致 相当 。 患 者 常 表 现 为 发 热 . 全 身 证 状 及 白 
血 病 血 象 , 外 周 血 中 白血病 细胞 比例 高 低 不 一 ,少数 可 高 达 
80% 以 上 。 贫 血 、 中 性 粒 细胞 减少 、 血 小 板 减 少 较 为 常见 。 
肝 、 脾 常 肿 大 ,全 身 淋巴 结 亦 可 肿 大 。 但 皮肤 病变 较 2 少 
见 。 上 患者 可 合并 凝血 异常 (如 DIC) 和 叹 血 细胞 综合 征 ， 
导致 肝 脏 和 其 他 多 器 和 血清 中 Fas 配 体 水 3 
升 高 。 少 数 病例 可 能 系 结 外 NAKT 细胞 i 巴 闯 
CLPD-NK 转变 而 来 。 
粒 淋巴 细胞 略 大 .可见 不 规 则 、 于 和 质 较 
或 不 明显 , 胞 质 不 富 ,淡妆 或 略 晨 吵 贼 竹 、 
嗜 天 青 颗 粒 。 陛 血 现 象 易 见 。 免 疫 表 型 检测 上 问 血 # 
CD2- .胸膜 CD3 . 胞 质 CD3e、CD56 和 细胞 毒性 分 于 颖 
性 .CDllb 和 CD16 也 党 阳性 调 CD57 通车 朋 杜 。， 如 
CD94 阳性 .提示 细胞 起 源 于 成 熟 阶 段 。 以 虐 免 立 型 特 
征 与 结 外 NK 工 se 淋巴 六 4 初 似 : 

大 多 数 患 者 星 侵 获 性 、 紧 发 性 的 临床 过 程 。 尚 无 怀 准 
em 中 而 度 恶 性 NHL 化 疗 方案 疗效 党 
不 佳 ,多 数 患者 在 儿 周 至 6 个 月 内 死亡 。 完 基因 造血 十 细 
胞 移植 有 少数 成 功 的 个 案 报 道 、 

(三 ) NK 淋巴 母 细胞 白血病 /淋巴 瘤 SR 细胞 淋巴 
母 细 胞 白血病 淋巴 贸 Cnatural killer cell lympboblastie 
leukemia lymphoma) 是 WHOC2008) 分 类 中 新 州 的 一 类 于 
在 与 洪 已 组 织 肿 贸 . 主 贤 指 以 往 文 献 报 道中 党 以 * 稻 系 NK 
前 体 细胞 急性 让 备 病 Cmyeloid natual Filler cell precursor 


经 验 报告 可 供 借鉴 .免疫 



















的 上 核 仁 清楚 
含 细 敏 或 粗糙 的 
细胞 是 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


acute leukemia)” 命 名 的 一 类 疾病 , 链 /NK 细胞 急性 白血病 
(myeloid/natural Killer cell acute leukemia) 可 能 也 届 其 中 。 
这 两 种 疾病 的 免疫 表 型 的 共同 特点 是 均 表达 CD56, 血 系 抗 
原 和 了 细胞 相关 抗原 程度 不 定 表达 。 多 数学 者 认为 肿瘤 
细胞 起 源 于 NK 前 体 细胞 ,但 由 于 缺乏 足够 的 证 据 , WHO 
(2008) 分 类 暂 将 它们 归属 于 系列 未 明 的 急性 白血病 (acute 
leukemias of ambiguous lineage) 大 类 中 ,并 且 建 议 今后 应 
对 这 类 疾病 检测 NK 细胞 更 具 特 异性 的 标记 如 CD91、 
CD161 及 CD94 1A 转 录 本 、 抗 KIR 抗体 谱 以 明确 其 起 源 。 

如 诊断 NK 淋巴 母 细胞 白血病 /淋巴 瘤 应 与 母 细胞 性 
浆 细 胞 样 树 突 状 细胞 白血病 仔细 鉴别 。 

(四 ) 母 细胞 性 浆 细 胞 样 树 突 状 细胞 肿 癌 1994 年 
Adachi 等 首先 报道 了 一 例 肿瘤 细胞 具有 淋巴 母 细 胞 样 形 
态 特 点 并 且 表 达 CD4 和 CD56 的 患者 。 至 1998 年 ,类 似 的 

二 = 病例 共有 14 例 报道 。 由 于 肿瘤 细胞 表达 CD56, 缺 乏 下 和 
BB 细胞 标记 及 髓 系 特异 性 抗原 ,当时 推测 疾病 起 源 于 NK 
细胞 。1999 年 ,Petrella 等 发 表 了 当时 病例 数 最 多 (7 例 ) 的 
一 组 研究 报告 ,提出 这 是 不 同 于 其 他 类 型 淋巴 瘤 的 一 种 疾 
病 实体 。WHO(2001) 分 类 和 暂 将 其 命名 为 母 细胞 性 NK 细 
胞 淋巴 瘤 (blastic NK cell lymphoma) 。 由 于 CD56 阳性 并 
不 是 NK 细胞 的 特异 性 标记 ,CD4 阳性 亦 非 NK 细胞 发 育 
过 程 中 典型 表达 ,不 少 学 者 对 其 疾 } WE NK 细胞 的 母 
细胞 阶段 的 观点 不 断 提 出 质疑 。2001 年 与 2002 年 ， 
Chaperot 等 和 Petrella 等 分 别 报告 肿瘤 细胞 表面 CD123 强 
阳性 表达 ,这 一 -发现 对 研究 肿瘤 细胞 的 起 源 提供 了 重要 的 
线索 ,因为 CD123 主要 表达 于 于 树 突 状 细胞 (DCs) 和 浆 细 胞 
样 树 突 状 细胞 (plasmacytoid dendritic cells, pDCs),. WHO 
(2008) 分 类 已 将 疾病 名 称 改 为 母 细 胞 性 浆 细 胞 样 树 突 状 细 
胞 肿瘤 (blastic plasmacytoid dendritie cell neoplasm, 
BPDC) ,并 将 其 妇 入 * 急 手淫 细胞 白血病 和 相关 贸 系 肿瘤 ” 
大 类 之 中 ， 
文献 中 对 该 病 的 命名 较为 混乱 .常见 的 有 ， 无 里 粒 
CDi NK 细胞 白血病 (agranular CD1 NK call leukemia) 、 
全 细 胞 性 NK 细胞 白血病 /淋巴 瘤 (blastic NK cell 
leukemiay lymphoma) .无 颗粒 CD4- CD56 NK 细胞 肿 瘙 
CD56° NK cell neoplasm/ tumor) 、 无 颗粒 
(CD GD56 ”血液 上 皮肤 肿 壮 (Cagranular CD4- CD56- 


todermic tumor) 等 。 


本 病 军 见 , 截 至 2005 年 文献 报道 仪 100 余 例 。 法 国 皮 

状 淋 巴 疗 全 究 组 10 年 的 资料 显示 ,BPDC 占 原 发 性 皮肤 淋 
巴 奖 的 0.7%, 以 老年 人 多 见 , 诊 汤 时 中 位 年 龄 为 65. 3 岁 
(范围 8 一 96 岁 )。 男 性 多 于 女性 ,大 约 为 (2 一 3.3) : 1。 
纪 和 一 100 和 的 患者 病变 侵犯 皮 鼎 。 淋巴 结 肿 大 常见 
(9 区 一 50 加 ), 脾 大 约 20 苏 ， 全 身 性 也 症状 在 诊断 时 较 军 
赐 ，80 关 一 - 押 光 的 感 者 可 针 及 骨 徐 和 外 周 血 ,但 起 病 时 即 
为 让 和 应 病 表现 者 仅 占 20 关 左右 , 偶 见 骨 人 通 广 泛 侵 犯 而 无 皮 
驮 报 害 的 病例 -. 此 外 .初诊 时 常见 全 血细胞 减少 ,少数 患者 
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(5%% 一 10%%) 甚 至 被 诊断 为 骨 通 增生 异常 综合 征 (MDS) 与 
本 病 共 存 。 在 疾病 的 终 未 期 或 复发 阶段 常 有 急性 白血病 的 





表现 ,这 些 白血病 的 类 型 常 被 描述 为 粒 - 单 核 细 胞 白血病 或 
急性 髓 细胞 白血病 。 骨 丹 愉 查 见 单一 形态 的 肿瘤 细胞 弥漫 
型 浸润 ,有 癌 细 胞 体积 为 中 等 大 小 , 胞 质量 较 多 ， 灰 蓝 色 ,无 
颗粒 ,多 见 空 泡 及 伪 足 、 核 形 不 规则 ,部 分 核 有 折 盖 、 切 迹 或 
有 双核 现象 ,染色 质 细致 , 核 仁 小 ,一 个 或 数 个 ,分 裂 象 少 
见 , 细 胞 化 学 染色 MPO 与 酯 酶 阴性 。 超过 50% 的 患者 表 
达 TdT, 但 细胞 核 TdT 的 染色 在 不 同 部 位 的 肿 前 
较 大 ,如 淋巴 结 要 高 于 皮肤 。 一 些 当 学 者 还 强调 肿瘤 细胞 如 
表达 EBV 抗原 .MPO、 酶 、PAX-5、CD20、CD22 和 工 
te te 

细胞 遗传 学 及 常见 的 为 5q 缺失 (72%), 其 他 如 
13q、12p,6q ei 5 号 :9 "pa 号 和 21 号 
三 体 以 及 7 号 单 体 较为 罕 
疾病 进展 迅速 ,预后 加 临床 通常 采用 急性 白血病 
的 诱导 方案 ,初次 治疗 吓 者 80 听 一 90% 对 联合 化 疗 有 效 ， 
但 多 数 患者 在 短期 内 复发 并 产生 耐 药 ,中 位 存活 时 间 为 
12 一 14 个 月 。 对 于 年 轻 患者 应 在 首次 次 缓解 后 及 时 行 异 基 
因 造 血 干细胞 移植 。 
国外 文献 还 报道 少数 肿瘤 细胞 为 好 细胞 形态 、 免 疫 表 
型 特征 为 CD4- .CD56”、CD13- CD33- 的 患者 ,3 这 些 趾 者 
大 多 CD3.CD19.CD20 和 MPO 表达 缺失 。 对 于 这 部 分 患 
者 的 疾病 分 类 目前 存在 较 大 争议 。 一 些 学 者 认为 这 部 分 吓 
者 应 归属 于 BPDC 变异 型 。 
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七 、 低 增生 性 急性 白血病 


低 增 生性 急性 白血病 日 前 并 不 认为 是 一 种 独立 的 疾病 
实体 ,可 能 是 AML 忠 省 起 病 时 的 一 种 综合 征 。 发 生 率 大 
约 贞 AML 的 2%~10%。 男 性 多 于 女性 ,半数 以 上 生擒 大 

于 50 岁 。 大 多 起 病 隐 做 .病程 缓慢 ,白血病 细胞 江油 现象 
不 明显 ,中 , 肚 、 淋 巴结 多 不 及 大 。 外 周 血 三 系列 细胞 减少 ， 
仅 173 病例 可 见 到 少量 原始 细胞 。 骨 山 夫 :减低 .多 部 位 
骨骸 活检 示 造 血 组 织 志 50 弘 .但 原始 细胞 之 20 轻 。 细 肥 类 
型 以 粒 细胞 为 多 ,也 可 单 核 细胞 或 粒 、 单 细胞 混合 型 。 化 疗 
绥 解 后 当 血 增生 活路 .病情 复发 时 增生 义 旦 低下 。 

由 于 患者 多 为 老年 人 ,大 剂量 化 疗 容易 导 臻 造血 功能 
衰 竟 , 故 多 主张 先 以 支持 疗法 , 待 病情 稳定 后 百子 小 剂 基 
AraC 或 三 尖 杉 酶 做 间 吗 静 滴 。 也 有 报道 用 大 剂 熙 化 疗 市 
获得 较 好 疗 效 。 
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第 五 节 骨髓 增生 异常 
综合 征 

倒闭 华 
骨 散 增生 蜡 常 综合 征 (myelodysplastic syndrome， 
MDS) 是 一 组 造血 干细胞 获得 性 克隆 性 疾病 , 常 同时 或 先 
后 出 现 红细胞 、 粒 细胞 和 巨 核 细胞 的 发 育 异 常 (又 称病 态 造 
血 ) 导 致 进行 性 , 难 治 性 外 周 血 红细胞 \ 粒 细胞 及 血小板 减 
少 ; 骨 徊 有 无 效 性 造血 ;临床 主要 表现 为 贫血 、 感 染 或 (和 )》 
出 血 。 原 始 细胞 增多 的 MDS 转化 为 AML 危险 性 增高 ;也 

有 些 MDS 患者 的 生物 学 行为 相对 必 性 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

原 发 性 MDS 病因 不 明 , 继 发 性 MDS 与 接触 放射 线 、 
莱 或 接受 煤化 剂 、 拓 扑 异 构 酶 工 抑 制剂 类 化 疗 药物 治疗 有 
关 ( 于 治疗 后 发 生 的 MDS 又 称 为 治疗 相关 性 MDS, 2008 
年 WHO 分 类 归 入 治疗 相关 性 通 系 肿 瘤 ) 。 

MDS 的 发 病 机 制 尚未 完全 明确 。 遂 过 大 量 研究 证 实 
MDS 是 源 于 骨髓 造血 干 / 祖 细胞 的 克隆 性 疾病 。 在 MDS 


第 三 章 ”白血病 和 相关 疾病 


的 发 生发 展 过 程 中 ,包含 了 骨 通 细胞 的 调 亡 .增殖 及 克隆 扩 
张 等 多 重 机 制 。 用 单 克 隆 抗 体 免 疫 标 记 三 系 细 胞 ,分 别 测 
定 凋 亡 率 ,结果 发 现 , 无 论 是 总 的 凋 亡 率 还 是 红 系 、 粒 系 、 巨 
核 系 的 调 亡 率 均 明 显 增高 。Fas-FasL 系统 及 肿瘤 坏死 因 
子 -a(TNF-Q) 在 骨髓 细胞 将 亡 过 程 中 起 重要 作用 。 在 MDS 
进展 为 AML 的 过 程 中 油 亡 的 功能 则 和 逐渐 形 失 。 在 MDS 
的 患者 中 细胞 遗传 学 异常 较为 常见 ,如 5q”、 十 8 一 7 等 , 治 
疗 相关 性 MDS 多 为 复合 染色 体 异 常 。 基 因 RAS、p53 和 
FLT3 的 突变 、 细 胞 周期 调节 基因 p15INK4B 进行 性 的 异 
常 甲 基 化 和 组 蛋白 去 乙酰 化 也 与 MDS 发 病 有 关 。 免 疫 机 
制 异 常 在 MDS 中 的 发 病 意 义 目前 亦 得 到 重视 。 研 究 发 现 
体液 免疫 和 细胞 免疫 均 可 受累 。 部 分 患者 可 产生 异 源 抗体 











或 自身 抗体 ，MDS 患者 体内 存在 工 细胞 的 克隆 性 扩 增 , 效 全 | 


ca 


应 性 CD8- 工 淋巴 细胞 数量 增多 , 且 工 细胞 受 体 V8 有 显著 wy 


增多 的 异常 VB 谱系 。 另外 血管 内 皮 生 长 因子 (VEGF) 的 
分 泌 增多 ,骨髓 微小 血管 密度 明显 增高 ,在 MDS 的 发 病 中 
也 有 一 定 意义 。 


【分 型 】 

(一 ) FAB 分 型 ”FAB 协作 组 于 1982 年 根据 血液 学 
的 特点 将 MDS 分 为 5 型 。 细 胞 形态 学 的 变化 是 本 病 诊 断 
和 FAB 分 型 的 主要 依据 。MDS 的 5 型 除 有 共同 的 规律 如 
难 治 性 贫血 (refractory anemia.RA) 和 细胞 形态 学 异常 ( 病 
态 造 血 ) 外 ,还 有 各 自 的 特点 ( 表 20-3-21)。 


表 20.3.21 骨髓 增生 异常 综合 征 的 FAB 分 型 及 主要 诊断 标准 





MDS 分 型 血 象 骨骸 象 
难 治 性 贫血 (RA) 原始 细胞 <1% 原始 细胞 <5% 
难 治 性 贫血 伴 环 状 铁 粒 幼 细胞 原始 细胞 过 1% 原始 细胞 二 5%, 环 状 铁 粒 幼 细胞 二 15 交 
(RARS) 
难 治 性 贫血 伴 原始 细胞 增多 原始 细 胞 <5% 原始 细胞 5%~20% 
(RAEB) 
难 治 性 贫血 伴 原始 细胞 增多 -转变 。 原始 细胞 之 5% 原始 网 胞 20% 一 860%, 可 有 As 小 丛 


型 (RAEB-t) 


慢性 粒 - 单 核 细胞 白血病 (CMML) 





FAB 分 型 中 ,RAEB 及 RA 所 占 比 例 较 高 ,但 CMML 
国内 较 国外 少见 。FAB 分 型 有 助 于 判断 预后 。RA、RAS 
部 分 可 转变 为 RAEB、RAEB-t 或 原始 细胞 二 35%CMMI.、 
后 者 又 有 部 分 病例 会 转变 为 急性 白血病 。 

(二 ) WHO 分 类 ”FAB 分 型 有 许多 优点 ,使 用 方便 ,但 
亦 存在 不 足 之 处 。WHOC2001) 造 血 与 淋巴 组 织 肿 痛 分 类 标 
准 结合 了 细胞 进 传 学 的 分 析 , 进 一 步 完善 了 MDS 的 诊断 分 

类 。2008 年 又 进行 了 洲 干 补充 和 修改 ( 表 20-3-22)。WHO 

分 类 建议 ,只 要 有 单 系 病态 造血 并 排除 其 他 原因 血细胞 减少 


至 少 持续 6 个 月 . 即 可 诊断 难 治 性 血细胞 减少 伴 单 系 发 育 噶 














原始 细胞 过 5%, 单 核 细胞 之 1X10"/L 


原始 细胞 5 咒 一 20 深 





常 (refractory cytopenia with unilineage dysplasia. RCUD). 包 
括 难 治 性 贫血 (refractory anemiay,RA) , 难 治 性 中 性 粒 细 胞 减 
少 (refractory neutropenia. RN) 和 难 治 性 血小板 减少 
(refractory thrombocytopenia,RT) 。 难 治 性 贫血 伴 寺 i 
幼 细胞 (refractory anemia with ring sideroblasts) 也 仅 有 红 系 
发 育 异 常 。 据 骨 殴 中 原始 细胞 比例 的 多 少将 难 治 性 贫血 华 
原始 细胞 增多 (refractory anemia with excess of blasts, RAEB) 
分 为 1 型 (骨髓 原始 细胞 之 10%) 和 2 型 (原始 细胞 二 105%5); 
较 FAB 分 类 增加 了 难 洽 性 血细胞 减少 华 多 系 增生 异常 


(refractory cvtopenia with multilineage dysplasia. RCMD) ,5q 





2.101 









第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


综合 征 和 不 能 分 类 MDS。 将 FAB 分 型 中 属于 CMML 的 患 
者 归 MDS/MPN; AML 诊断 标准 修 定 为 原始 细胞 宇 20% ,把 


RAEB-t 从 MDS 中 剔除 。 诛 FAB 分 型 诊断 的 RAEB+ 是 省 
应 按 AML 治疗 需要 取决 于 患者 个 体 情 况 而 定 。 


表 20-3-22 ”WHO 的 MDS 分 类 及 其 标准 











疾病 类 型 外 周 血 骨 般 
难 治 性 血细胞 减少 伴 单 系 ” 单 系 或 二 系 血细胞 减少 单 系 发 育 异常 ( 宇 10% 一 系 恬 细 胞 ) 
发 育 异 常 (RCUD) 原始 细胞 <1% 原始 细胞 <5% 
RA.RN.RT 环 状 铁 粒 幼 细胞 二 15%( 幼 红细胞 ) 
难 治 性 贫血 伴 环 状 铁 粒 幼 ”贫血 仅 有 红 系 发 育 异 党 
细胞 (RARS) 无 原始 细胞 环 状 铁 粒 幼 细胞 宇 15%( 幼 红细胞 ) 


难 治 性 血细胞 减少 伴 有 多 


原始 细胞 二 3% 
黎 系 中 宇 2 个 细胞 系 中 发 育 异 常 的 细胞 之 10% 








A | 血细胞 减少 (两 系 减少 或 全 血细胞 减少 ) ! 
fo 系 发 育 异 常 (RCMD) 原始 细胞 二 1% 原始 细胞 二 5% 
无 Auer 小 体 无 Auer 小 体 
单 核 细胞 <1X10?/L 环 状 铁 粒 幼 细胞 < 二 15% 或 之 15%( 幼 红细胞 ) 
难 治 性 贫血 伴 原始 细胞 增 ”血细胞 减少 单 系 或 多 系 发 育 异 常 
多 -1(RAEB-1) 原始 细胞 二 5% 原始 细胞 3% 一 9% 
无 Auer 小 体 无 Auer 小 体 
单 核 细 胞 过 1X 10?/L 
难 治 性 贫血 伴 原始 细胞 增 。 血细胞 减少 单 系 或 多 系 发 育 异 党 
多 -2(RAEB-2) 原始 细胞 3%%~19% 原始 细胞 10 踊 一 19 六 
有 或 无 Auer 小 体 有 或 无 Auer 小 体 
单 核 细胞 过 1X10/L 
MDS, 未 能 分 类 (MDS-U) 血细胞 减少 单 系 或 多 系 艇 细胞 发 育 异 常 (<<10 吧 ) 而 具有 
原始 细胞 二 1% 细胞 遗传 学 异常 
原始 细胞 过 5% 
2 单纯 del( 5q)(5q- 贫血 巨 核 细胞 数 正常 或 增加 伴 有 核 分 叶 减 少 
二 全 全 血小板 计数 正常 或 增高 原始 细胞 二 5% 
原始 细胞 二 1% 无 Auer 小 体 
单纯 del(5q) 





注 : 人 DRCUD 如 伴 全 血 细 
RCND 外 周 血 原始 细胞 1 光 ;@ 伴 Auer 小 


【临床 表现 】 

患者 以 50 岁 以 上 中 老年 人 居多 ， 国外 报道 中 青年 及 
儿童 极 少 见 。 儿 童 MDS 十 分 罕见, 据 统 计 二 14 岁 儿 童 
MDS 仅 占 i 组 造血 系统 肿瘤 患者 的 5 光 以 下 。 儿 冀 
MDS 具有 一 定 特点 .如 骨 身 低 增生 蕉 常见 ,5q 综合 征 和 
RARS 其 罕见 。 因 此 ,2008 年 WHO 分 类 将 儿童 MDS 另 
列 一 个 下 型 。 据 图 内 报道 中 青年 患者 并 不 十 分 少见 。 男 性 
多 于 女性 。 和 多数 患者 起 病 隐 皮 , 可 无 症状 。85% 以 上 的 患 
普 有 贫血 ,如 患者 贫血 较 严 重 , 可 有 乏力 ,全 身 不 适 、 
活动 后 心 导 或 气 保 ， 这 种 贫血 可 能 在 就 诊 前 已 存在 数 年 
体检 时 才 被 发 志 。 亦 可 有 体重 下 降 。 原 因 不 明 的 发 热 占 
10% 一 三 多 ,多数 为 低热 ,与 感染 无 关 。 高 热 多 数 由 于 和 白 细 
胞 焉 少 ,并 发 感染 下 起，13 的 病例 可 央 血 小 板 泸 少 出 血 、 
E. 牙 眼 出 血 , 轻 微 损伤 后 发 生 血 种 。 如 起 

























包 拓 皮 睹 将 





减少 ,应 诊断 为 MDS-U;@@ 如 骨 艇 原始 细胞 一 5 站 ,外 周 血 为 2 中 一 4 妈 , 应 诊断 为 RAEB-1: RCUD 和 
体 ,而 外 周 血 原始 细胞 过 5%, 骨 和 散 原始 细胞 二 10 多 .应 诊断 为 RAEB-2 


病 时 即 有 严重 的 白细胞 及 血小板 减少 , 则 巴 示 预 后 不 良 。 
少数 患者 可 有 关 入 疼痛 或 类 似 结缔 组 织 病 的 症状 , 极 少数 
病例 可 发 生 Sweet 综合 征 或 坏死 性 肪 皮 病 (pyoderma gan- 
grenosum) 。 肝 脾 大 ,多 数 为 轻 度 ,见于 5 光 一 20% 的 病例 。 
淋巴 结 一 般 不 肿 大 。 本 病 转 化 为 急性 白血病 后 ,病程 短促 ， 
疗效 其 差 。 








【实验 室 检 查 】 

{ 一 ) 血 象 及 骨骼 涂 片 ” 血 象 及 革 艇 象 中 血细胞 形态 
和 和 数 全 的 异常 变化 是 诊断 的 主要 依据 。 血 象 中 有 全 血细胞 
减少 的 病例 碳 半数 以 上 ,部 分 的 病例 仪 为 一 系 或 两 系 血 细 
隐 减 少 。 一 系 减少 常 为 红细胞 减少 ,并 可 能 在 全 血细胞 减 
少 前 存在 数 年 。 大 多 数 病例 背 艇 造血 细胞 时 显著 增生 。 部 
分 病例 为 增生 或 增生 活跃 , 仅 极 少数 病例 增生 低 下。 增生 
低下 者 可 称 低 增 生性 MDS, 仅 占 1o 儿 ,但 大 独立 预后 意义 。 





从 















90% 以 上 的 病例 有 不 同 程度 的 病态 造血 。 各 系 细胞 形态 的 
变化 归纳 如 下 。 

1. 红细胞 系 ， 骨 艇 中 幼 红 细胞 可 过 多 (之 60 兴 ) 或 过 
少 (<5%)。 红 系 病态 造血 主要 表现 在 核 的 改变 ,包括 核 出 
芽 、 核 间 桥 , 核 碎 裂 、 多 核 和 巨 幼 样 变 。 胞 质 改 变 包括 特征 
的 环 状 铁 粒 幼 细胞 ,典型 的 含 5 个 以 上 粗大 的 铁 蛋 白 颗 粒 ， 
占 环 核 1/3 以 上 ;及 空 泡 及 PAS 阳性 。 血 象 中 成 熟 红细胞 
大 小 和 形态 不 一 ,可 有 巨大 红细胞 ,椭圆 形 红细胞 及 有 核 红 
细胞 ,染色 过 浅 和 嗜 点 彩 红 细胞 。 其 中 以 奇数 核 和 巨大 红 
细胞 最 有 诊断 意义 。 

2. 粒 细胞 系 ， 骨 黎 中 原始 细胞 比例 增加 ,大 小 不 一 ， 
核 分 叶 过 多 或 过 少 , 呈 假 性 Pelger-Hiiet 畸形 . 胞 质 哮 碱 性 
强 , 颗 粒 可 减少 或 缺乏 并 分 布 不 均匀 , 呈 假 性 Chediak-Hi- 
gashi 颗粒 及 Auer 小 体 等 。 血 象 中 有 幼稚 粒 细胞 出 现 和 单 
核 细 胞 增多 。 

3. 巨 核 细胞 和 骨 链 中 出 现 淋巴 样 小 巨 核 细 网. 单 加 核 
或 多 圆 核 巨 核 细胞 。 租 片 中 可 有 巨大 或 畸形 的 血小板 。 其 
中 以 淋巴 样 小 巨 核 细 胞 最 有 诊断 意义 。 

4. 细胞 化 学 ”半数 患者 上 骨 艇 部 分 早 幼 粒 细胞 和 其 他 
不 同 发 育 阶 段 中 性 粒 细胞 过 氧化 酶 活性 可 降低 . 约 20% 患 
者 的 中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 积分 下 降 。 幼 红细胞 糖 原 染 色 
SPAS) 可 阳性 。 骨 链 中 除 出 现 环 状 铁 粒 幼 细胞 外 ,贮存 铁 
亦 增加 ,幼稚 粒 单 细胞 a 蔡 酚 醋酸 酯 槛 及 人 气 醋 酸 琵 酶 可 呈 
双重 阳性 。 

(二 ) 骨 角 活检 与 骨髓 穿刺 涂 片 相 比 ,对 估计 吧 
细胞 的 数量 增生 程度 更 准确 ,也 可 以 观察 到 肯 锯 内 的 组 织 
结构 、 造 血细胞 的 形态 及 其 分 布 。 对 消 髓 涂 片 质量 不 满 音 
或 骨髓 穿刺 出 现 " 干 抽 ” 时 ,诊断 的 意义 更 大 。 对 原始 细胞 
形态 难 辩 认 的 ,可 采用 免疫 组 织 化 学 进行 观察 (CD34” 细 
胞 数 )。 骨 盘活 检 组 织 中 可 见 到 原 粒 细胞 及 早 幼 粒 细胞 在 
小 梁 旁 区 或 小 梁 间 中 央 区 形成 集 从 (3 一 5 个 细胞 ) 或 集 簇 
(之 5 个 细胞 ), 称 为 "幼稚 前 体 细胞 异常 定位 ”(abnormal 
localization of immature precursors, ALIP) ,每 张 甘 库 切 片 
上 都 能 看 到 至 少 3 个 集 从 或 集 秘 为 ALIP( 十 )。 对 诊断 有 
重要 意义 ,也 有 人 认为 出 现 ALIP 的 病例 预后 差 
亦 可 见 到 幼 红细胞 肾 集 成 堆 , 诛 红细胞 增多 , 伴 
小 巨 核 细胞 增多 。 骨 艇 网 硬 蛋 白 纤维 增生 。 有 显著 芭 创 纤 
维 化 约 占 10% 的 MDS 病例 , 称 MDS 伴 肖 峰 纤 维 化 ,多 表 
示 疾 病 进 入 进展 期 .有 原始 细胞 增多 。 















成 单位 (GM CFU) 集 沙 的 生长 减少 , 集 徐 


多 ,细胞 有 成 汶 
内 得 。 细 胞 详 养 生长 对 预后 判断 有 意义 。 生 长 方式 可 分 为 








了 两 类 :一 类 为 非 自 血 病 性 . 官 者 的 中 数 生存 划 长 .转化 为 总 
性 白血病 的 百分比 低 : 另 一 类 为 白血病 性 , 患 普 的 中 数 生 人 在 
期 短 ,转变 为 急性 白 租 病 的 比例 高 。 此 外 .也 有 人 兴 为. 稚 
据 细 胞 培养 生长 的 情况 及 造血 因 手 对 细胞 生长 及 分 化 的 惠 






第 三 章 ” ”白血病 和 相关 疾病 


激 作 用 ,可 使 今后 对 本 病 的 治疗 更 具有 针对 性 。 

(四 ) 骨 艇 染色 体检 查 染色体 异 常见 于 30 兴 一 50 史 
病例 .在 继 发 性 的 MDS 中 .比例 更 高 ,可 达 80 兴 左右 。 常 
见 的 变化 包括 染色 体 全 部 或 部 分 缺失 .染色 体 数 目 增 多 .但 
易 位 少见 。 染 色 体 的 异常 在 RAEB 及 RAEB-t 型 多 见 , 在 
RA 及 RAS 型 少见 .常见 的 染色 体 变化 为 -= 5,5q .一 7， 
一 7q ， 十 8.20q 等 。5q- 综合 征 常 有 明显 的 大 细胞 性 贫 
血 , 血 小 板 遂 党 正常 或 增多 . 肯 稿 增生 正常 或 明显 增生 , 巨 
核 细 胞 的 核 分 叶 较 少 。 在 临床 上 以 中 老年 女性 多 见 , 中 位 
年 龄 65 岁 ,多数 为 输血 依赖 的 RA. 病 情 常 较 稳定 .发 生 急 
性 白血病 的 较 少 。 染 色 体 的 变化 对 随访 病情 .估计 预后 有 
差 ;在 非 整 倍 体 的 病例 中 , 亚 二 倍 体 比 超 二 倍 体 的 预后 
对 初诊 时 核 型 正常 而 在 随访 中 出 现 染 色 体 异常 者 ,预后 闫 
预示 有 转化 为 急性 白血病 的 征兆 .对 有 复杂 染色 体 异 常 者 
尤为 如 此 。 

(五 ) 免疫 学 检查 ”本 病 患 者 免疫 学 检查 可 异常 。 许 
多 患者 可 有 多 克隆 性 高 y 球 蛋 和 白 血 症 .最 缘 见 于 CMML 
型 ,在 RAS 型 ,也 可 有 低 Y 球 蛋白 血 症 . 约 12 澡 的 病例 可 
检测 到 单 克隆 免疫 球 弄 白 。 血 液 中 的 淋巴 细胞 减少 .主要 
是 CD! 细胞 减少 .CD4/CD8 比值 降低 。 也 有 证 据 表 明 工 
细胞 有 克隆 性 增殖 。T 细胞 的 功能 也 可 异常 .对 植物 血 凝 
索 (PhA) 和 刀 豆 球 蛋 白 (Con A) 刺 激 .淋巴 细胞 的 增殖 反 
应 降低 。 自 然 杀 伤 细胞 活性 降低 .并 伴随 出 现 对 干扰 索 反 
应 的 丧失 或 干扰 素 产 生 的 不 足 。 许 多 自然 杀伤 细胞 的 活性 
经 过 与 干扰 素 -a 线 育 培养 后 可 恢复 。MDS 中 , 单 核 细 胞 及 
巨星 细胞 欧 功 能 也 有 异常 。 部 分 患者 可 出 现 抗 核 抗 体 、 类 
风湿 因子 、Coombs 试验 阳性 。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 了 











(一 ) 诊断 ”临床 上 出 现 贫血 和 (或 ) 伴 有 感染 、 出 血 ; 
外 周 血 有 一 系 、 二 系 或 爹 血细胞 减少 .有 巨大 红细胞 、 巨 大 
血小板 有 核 红细胞 等 病态 造血 情况 ; 骨 艇 为 过 














象 , 红 系 比例 明显 增加 ,有 一 系 或 两 系 共 至 
i 检 有 ALIP 现象 除外 其 
商 仿造 血 利 (或 ) 爹 血 细 4 疾病 .其他 红 
,可 考虑 MDS, 王 进 一 步 询 定 分 型 . 在 MDS 的 诊 
断 和 分 型 中 . 血 片 和 竺 重要 .应 采用 新 鲜 慰 
本 .加 抗 洲 齐 者 应 在 2 小 时 内 进行 检查 .外周 血 分 类 应 计数 
200 个 自 细 胞 . 肖 医 要 计数 500 个 有 核 细 的。 由 主 肯 冉 
细胞 病态 造血 并 无 特定 性 .许多 丰 台 : 
ij 物 放 性 、 相让 




























党 养性 





入 看 .因此 更 ; 
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的 MDS 维也纳 最 低 诊 和 苹 和 标准 (去 203 
人 答 件 和 从 少 一共 决定 
性 标准 .对 于 符合 必 坚 荣 件 、 椒 入 会 决定 福 标 淮 ( 如 和 恰 昌 地 








3). 提 出 


2403 


义 。 有 染色 体 异 常 的 病例 较 染 色 体 正常 的 预后 _ 








第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
染色 体 核 型 异常 ,病态 造血 细胞 小 于 10% ,原始 细胞 占 4% 
等 ) ,但 又 具有 典型 MDS 相关 的 临床 表现 (如 输血 依赖 的 
大 细胞 性 贫血 ) 的 患者 ,应 进行 其 他 检查 (辅助 诊断 标准 )， 
以 明确 结论 ， 
表 20-3-23 ”MDS 维也纳 最 低 诊断 标准 
条 件 








(1) 一 系 到 三 系 血细胞 明显 且 持 续 
减少 ( 宇 6 个 月 ): 血红蛋白 二 
110g/LL, 中 性 粒 细胞 二 1.5 Xx 
10”/ 工 ,血小板 过 100X10?/L 


1. 必要 条 件 








导致 的 血细胞 减少 和 病态 造血 


骨 链 细胞 涂 片 中 :病态 造血 细胞 
条 0 10% J 上 


2. 决定 性 标准 (gb 








3. 辅助 诊断 标准 
隆 细胞 群 ， fe 受 体 基因 分 
析 (HUMARA)， 基因 区 Ra 
变 ( 如 RAS 突变 ) 等 
和) 循环 中 祖 细胞 的 
CFU 集落 形成 显著 并 持久 减少 
二 鉴别 诊断 


1. 慢性 再 障 ”再 障 多 为 全 血细胞 减少 ,部 分 患者 骨髓 
有 局 灶 性 增生 ,而 MDS 多 为 增生 性 ,少数 为 增生 低下 , 需 
竖 鉴 别 。 慢 性 再 障 淋巴 细胞 相对 增多 ,骨髓 象 中 红 系 、 粒 系 
及 巨 核 季 形 态 无 异常 , 且 巨 核 细胞 常 减 少 或 较 如 , 明 链 小 粒 
疾 造 血细胞 。 







染色 体检 查 无 异常 。MDS 骨髓 一 般 


有 红 系 、 粒 系 及 巨 核 系 的 增生 。 并 有 病态 造血 ,骨髓 小 粒 主 
要 是 造血 细胞 。 常 有 染色 体 异 常 。 


2. 巨 幼 细胞 性 贫血 ”MDS 会 出 现 巨大 红细胞 及 巨 幼 
举 红 细胞 ,应 与 巨 幼 细胞 贫血 鉴别 。 后 者 常 可 找到 引起 叶 
酸 或 (和 )Vir Ba 缺乏 的 原因 .血清 叶酸 或 (和 )Vit B。 测定 
降低 , 红 , 烷 `\ 巨 核 细胞 均 可 巨 幼 变 , 幼 红细胞 PAS 染色 阴 
性 ,补充 叶酸 或 (和 ) Vit Bi 病情 UE. i 

有 厅 
有 时 可 达 = 性 
红 自 血 病 及 AML 伴 MDS 相关 改变 作 鉴 》 中 如 外 疝 血 或 骨 


























迄 原 始 细 胞 三 20%%. 骨 散 非 红 系 细胞 中 原 始 细胞 -= -20% 应 
〖 治 疗 了 
不 铬 除 造 







了 外 上 月 前 尚 缺 乏 有 效 的 根治 疗 
和 ,下 荐 生存 质量 和 延长 生存 
` 体 化 的 治疗 。 治 






据 病 生 的 不 同 进 行人 





疗 方法 和 措施 主要 有 对 症 支 持 治疗 、 激 素 治 疗 .细胞 因子 治 
疗 .诱导 分 化 治疗 ,化疗 、 免 疫 治 疗 ,造血 干 细胞 移植 等 。 可 
酌情 选用 下 列 方法 。 

(一 ) 对 症 支持 治疗 对 一 些 病情 较 稳 定 的 低 危 患者 ， 
以 支持 疗法 为 主 , 同 时 密切 观察 病情 及 血 象 的 变化 。 对 大 
多 数 有 较 严 重 贫 血 的 患者 ,可 以 输 红细胞 以 改善 贫血 。 并 
分 RAS 患者 使 用 Vit B; (100 一 200mg/d) ,对 RAS 患者 可 
能 有 一 定 疗效 。 对 于 大 量 输入 红细胞 所 致 的 铁 过 载 需要 去 
铁 治疗 ,最 常用 的 去 铁 剂 有 : 去 铁 胺 (desferrioxamine)， 
20~40mg/kg, 皮 下 和 输 注 8 一 24 小 时 (用 微型 泵 作为 动力 )， 
至 铁 蛋 白 浓度 一 1000ug/L。 注 意 当 铁 蛋 白 浓度 一 2000ng/ 
L 后 ,去 铁 胶 剂量 不 要 超过 25mg/kg; 口服 去 铁 剂 地 拉 罗 司 
分 散 片 (deferasirox) ,剂量 为 20mg/(kg d)。 对 血小板 减 
少 伴 有 明显 出 血 倾向 时 输血 小 板 悬 液 。 有 感染 时 应 给 予 搞 
生 素 治 疗 ,控制 感染 。 

(二 ) 激素 治疗 适用 于 伴 有 血 细 1 胞 减少 的 RA、 
RARS 及 原始 细胞 比例 低 的 RAEB 型 .对 一 部 分 患者 可 能 

有 效 。 

1. 雄 激 素 ”参见 本 篇 第 二 说 章 第 二 节 “ 再 生 障 碍 性 贫血 。 

2. 糖 皮质 激素 “ 泌 尼 松 Img/(kg' d) ,疗程 3 个 月 以 
上 ,有 效率 低 于 10 外 。 亦 有 主张 甲 基 泌 尼 松 龙 冲 击 疗法 : 
1g/d, 连 用 3 天 。 对 少数 患者 有 效 。 

(三 ) 细胞 因子 细胞 因子 可 以 刺激 骨 售 中 残存 的 正 
常 祖 细胞 的 增殖 分 化 ,或 (和 ) 诱 导 MDS 克隆 转化 为 正常 
造血 细胞 ,促进 强化 疗 后 患者 造血 功能 的 恢复 :减少 因 肯 多 
抑制 导致 感染 和 出 血 的 危险 。 

1. 促 红细胞 生成 素 (EPO) 50 一 300U/(kg，d): 皮 下 
注射 ,隔日 1 次 或 每 周 3 次 ,疗程 3 一 12 个 月 。 对 于 轻 度 贫 
血 的 RA、RARS 患者 日 血清 EPO 水 平 较 低 ,体外 造血 细胞 
培养 CFU-E, BFU-E 对 EPO 有 反应 者 效果 较 好 ,血清 
EPO 水 平 >500U/L 者 疗效 较 差 。 

2. 粒 - 巨 噬 系 和 粒 系 集落 刺激 因子 (GM-CSF,G-CSF) 
不 推荐 长 期 单独 使 用 , 仅 在 反复 或 伴 有 耐 药 感染 的 粒 细胞 
缺乏 患者 中 可 以 使 用 。 剂量 60~200pg/ (mm * d) ,皮下 注 
射 , 疗 程 视 病情 需要 确定 ,一 般 2 一 8 周 。 对 于 原始 细胞 过 
多 的 RAEB 患者 应 在 化 疗 的 基础 上 使 用 。 

3. 白细胞 介 素 -3(iL3) 剂量 50 一 200pg (md)， 
皮下 注射 ,疗程 2~-8 周 。 

4. 促 血 小 板 生成 素 (TPO) 剂量 
注射 ,主要 用 于 血小板 有 明显 减少 者 .7 一 14 天 为 一 个 
疗 . 

5. 白细胞 介 素 -11(1L-11) 用 于 血小板 减少 的 治疗 ， 
23~50kg/(kg 由 ,皮下 注射 ,7 一 14 天 为 1 个 疗程 

(四 ) 诱导 分 化 剂 ”其 作用 机 制 为 刺激 MDS 异常 造血 
克隆 转变 为 正常 克隆 及 促进 来 源 于 的 异常 克隆 的 各 队 段 幼 
玲 细 胞 进一步 分 化 为 成 熟 细胞 。 适 用 于 各 型 MDS 患者 ， 

1. 全 反 式 维 甲酸 ”为 维生素 人 的 入 生物 ,可 促进 早 其 





1pg/(kg。d)， 毁 下 

















粒 细 胞 的 分 化 ,抑制 白血病 细胞 的 增殖 。 剂 量 30 一 40mg/ 
d, 疗 程 一 般 为 1 一 3 个 月 。 亦 有 人 主张 小 剂量 长 疗程 ,10~- 
20mg/d,3 一 6 个 月 .效果 可 能 更 好 。 不 良 反应 :皮肤 过 度 
角 化 ,口唇 干 裂 , 头 疼 . 关 节 肌 肉 酸痛 , 肝 功 能 损害 等 。 

2. 1,25 羟 化 维生素 Di[1,25(OH)zDs] 可 抑制 白 血 
病 细 胞 增殖 和 和 促进 分 化 。 剂 量 0. 25 一 1. 5pg/d. 疗 程 2 一 6 
个 月 ,少数 人 有 效 。 不 良 捅 限制 其 长 期 或 大 
剂量 服药 。 其 他 的 不 良 反应 包括 厌食 .恶心 . 烦 渴 多 尿 、 哮 
睡 , 停 药 后 可 恢复 。 

(五) 表 观 遗传 学 药物 “5- 氮 杂 胞 音 (5AC) 和 地 西 他 
滨 (DAC) 为 DNA 甲 基 转 移 酶 抑制 剂 , 可 逆转 DNA 过 度 甲 
基 化 使 因 过 度 甲 基 化 而 致 绒 默 的 基因 重新 表达 。5AC 
75mg/(m。d) 皮 下 注射 .连用 7 天 .4 周 为 1 个 疗程 ,至 少 
4 个 疗程 。DAC 15mg/m ,持续 静脉 注 3 小 时 以 上 .8 小 时 
1 次 ,连用 3 天 ,6 周 为 1 个 疗程 ,至 少 + 个 疗程 .有 效率 
49% ,CR 24 交 ;目前 倾向 于 20mg/(m*，d). 静 滴 1 小 时 ， 
连用 5 天 ,每 上 周 为 1 个 疗程 ,至 少 4 个 疗程 。 

(六 ) 抗 血管 新 生 药 物 治疗 “” 沙 利 度 胶 (反应 停 ),50 一 
200mg, 每 晚 1 次 。 雷 利 度 胶 . 其 抗 肿 瘤 和 免疫 调节 作用 比 
沙 利 度 胶 更 强 ,而 不 良 反 应 明显 低 于 沙 利 度 胶 .推荐 剂 显 为 
l0mg/d. 连 用 21 天 .4 周 为 1 个 疗程 。 有 效率 60 吕 ,尤其 
对 5q- 综合 征 ,为 首选 药物 。 

(七 ) 化 疗 

1. 小 剂量 化 疗 ” 常 采用 小 剂量 阿 糖 胞 昔 (AraC)710 一 
20mg/(m。d) .14 一 21 天 为 一 疗程 ;高 三 尖 杉 酯 碱 (H) 
lmg/d,10 一 14 天 为 一 疗程 ; 阿 克 拉 窒 索 3 一 14mg' (Cn ， 中 )， 
7 一 10 天 为 一 疗程 。 

2. 联合 化 疗 ”此 链 原 始 细胞 增多 的 患者 ,也 可 酌情 采 
用 AML 方案 治疗 ,具体 可 参见 本 篇 第 三 章 第 二 节 " 急 性 白 
血 病 ”的 相关 治疗 了 部 分 。 

( 八 ) 免疫 抑制 剂 治疗 ” 抗 移 腺 淋巴 细胞 球 蛋 白 
(ATG) 与 丈 抱 素 入, 通过 抑制 CD8 细胞 来 调节 MDS 的 免 
疫 反应 。ATG( 马 抗 )15 一 40mg/(kg . d) ,连用 4 一 5 天; 环 
抱 索 A 3 一 5mg/(kg。d) ,3 一 6 个 月 。ATG 也 可 与 环 孢 索 
联合 应 用 。 骨 禄 增生 低下 、HLA-DR15- 工 细胞 免疫 异常 
者 适 用 。 原 始 细胞 二 5% ,一 7 或 有 复杂 染色 体 等 情况 下 不 
宜 使 用 。 

( 九 ) 其 他 药物 ”以 下 药物 可 酌情 试用 : 

1, 砷 剂 ” 三 氧化 二 促 对 部 分 患者 有 效 。 剂 一 l0mg 'd， 
静脉 滴 注 ,疗程 为 4-6 周 。 不 良 反应 主要 为 肝 功 能 损害 。 

2. 两 成 酸 钠 共有 组 蛋白 去 乙酸 化 得 抑制 剂 活性 ， 
200~-300mgy/d. 品 服 。 

3. 氨 磷 汀 ( 阿 米 福 汀 ,amifostine) 一 种 磷酸 化 的 有 机 
储 酚 ,其 体内 代谢 产物 有 抗 氧化 保护 细胞 作用 ,对 尖 身 造血 
前 体 细胞 亦 有 促进 生长 作用 。 剂 是 200 一 400mg nm ,每 周 
3 次 ,3 一 4 周 为 -疗程 。 主 要 不 良 反 应 为 恶心 . 哎 吐 - 

(十 ) 造血 干细胞 移植 ” 异 东 轩 节 复 移 植 是 月 而 可 能 

























第 三 章 ”和 白血病 和 相关 疾病 


治愈 本 病 的 一 种 治疗 方法 .应 选择 较为 年 轻 而 体 质 较 好 .日 

合适 的 HLA 相合 的 供 体 者 。 通 常 中 危 , 高 危 MDS 时 
者 , 骨 黎 原始 细胞 虽 二 35% 但 伴 高 危 细胞 遗传 学 异常 或 严重 
多 系 血 细胞 减少 ,输血 依赖 者 选用 较 好 。 近 年 ,减低 强度 的 
预 处 理 方案 受到 重视 .该 法 降低 移植 相关 死亡 率 ,而 疗效 基 
本 不 受 影 响 。 























【病程 与 预后 

由 于 MDS 3 ee 性 及 其 临床 表现 的 多 样 性 . 
MDS 患者 的 生存 率 变化 也 非常 大 ,影响 预后 的 因素 包括 年 
龄 ,疾病 的 自然 病程 ,临床 特征 、 骨 忆 及 外 周 血 原始 细 胞 的 
水 平 、 细 胞 遗传 学 异常 以 及 细胞 减少 的 系列 数 等 . 此 外 : 病 ， 








理 特征 如 骨骸 中 Auer 小 体 的 存在 ,ALIP 和 假 plger Het oY 


畸形 等 对 预后 也 产生 影响 。 
的 血液 工作 者 提出 了 
广泛 用 于 临床 ( 表 20-3-24)。 这 一 系统 把 患者 分 为 相对 低 
和 危 ( 低 危 ,0 分 :中 危 - 1,0. 5 一 1 分 ) 和 高 危 ( 中 危 - 2.1.5 一 
2 分 ; 商 危 , 写 2.5 分 ) 预 后 组 ( 表 20-3-25)。 在 中 位 生存 期 
和 AML 转化 危 aa 纸 现 的 FE 苓 与 生存 也 相关 .60 岁 
与 之 60 岁 年 龄 组 预 -3-26)。 据 WHO 分 型 、 
输血 是 否 依赖 ,染色 条 WHO 预后 分 析 系 统 
(WPSS) 把 患者 分 为 5 组 . 极 低 危 组 (0 分 )、 低 危 组 (1 分 )、 

中 危 组 (2 分 )、 高 危 组 (3 一 4 分 )、 极 商 危 组 (5~6 分 ) ( 表 
20-3-27)。 


1997 年 ,英美 法 德 两 班 牙 等 区 








































表 20-3-24 ”MDS 的 国际 预后 系统 (IPSS) 
积分 值 
预后 参数 
Ws “0 Is 2.0 
骨 笑 原始 细胞 二 5 5 一 10 11~20 21~30 
(%) 
染色 体 核 型 ” 良好 ”中 等 ”不 良 
血细胞 减少 系 ”一 0~1 2~3 - 一 
列 数 = 
注 : 型 .一 Y.del(5q) ,del(20); 不 良 ; 复 
( 宇 3 种 异常 核 型 改变 ?或 7 号 染色 体 异 常 :中 等 :其 他 异常 ,> 三 红 





蛋白 过 100g 工 ,中 性 粒 细 胞 过 1. 5X10” 工 .血小板 <<l00X 10” 1 


表 20-3-25 按 IPSS 分 组 的 MDS 患者 的 
中 位 生存 和 AML 转化 时 间 
中 位 生存 25% AML 
(年 ) 转化 (年 ) 





险 类 别 只 分 值 





低 危 0 7 9.4 
中 危 -1 .3~1.5 和 .3 对 


> 


器 








2 二 


MDS 患者 预后 的 国际 积分 系统 ,已 








第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


表 20-3-26 ” 按 IPSS 及 年 龄 分 组 的 MDS 患者 的 
中 位 生存 和 25% AML 转化 时 间 











中 位 生存 (年 ) 25%AMIL 转化 (年 ) 
i 
低 危 11.8 4.8 >9.4 9.4 
中 危 -1 Bi 6.9 蕊 光 
中 危 -2 1.8 区 站 0.7 Es 
高 危 [es 区 :县 0.2 







至 该 组 中 25 久 的 患者 转化 为 AML 的 时 间 
表 20-3-27 MDS 的 WHO 预后 分 析 系 统 (WPSS) 








变量 0 1 3 4 
WHO 分 类 RA.RARS RCMD RAEB-1 RAEB-?2 
5q- RCMD-RS 
染色 体 核 型 ” 好 中 等 
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第 六 节 ”骨髓 增生 异常 / 骨 入 
增殖 性 肿瘤 
许 小 平 
增生 异常 /导航 增殖 性 肿瘤 ( i ne 
, 是 恶性 克隆 性 
l liferative ta 目 ; 
a 其 特征 是 同时 具有 某 A 
引起 外 周 血 细胞 增多 ,而 其 他 系列 vet 
致 血细胞 减少 : 患者 临床 和 血液 学 学 表现 同时 兼 有 网 es 
MPN 的 特征 。MDS/MPN 包括 四 多 油 汪 的 疾病 : 慢 oe 
单 核 细胞 白血病 ,不 典型 慢 性 粒 细胞 白血病 ,幼年 型 慢性 
粒 - 单 核 细胞 白血病 ,不 能 分 类 的 MDS/MPN。 








一 、 慢 性 粒 - 单 核 细胞 白血病 


n 
eh 4 分 类 提出 之 前 ;FAB 分 理 将 慢性 
粒 - 单 核 细胞 白血病 Ed myelomonocytic bere 
CMMIL) 列 为 MDS 的 一 个 亚 型 , CMML 约 占 MDS 的 
31%%. 中 位 年 龄 为 65 一 75 岁 . 男 女 比 例 为 (1 ee "0 
ep 体重 减轻 、 发 热 ,盗汗 ` 感 染 ` 出 血 ， 
忠 首 诊断 时 白细胞 计数 增多 ,部 分 感 者 也 可 正常 或 











pr 有 不 同 程度 pt 性 入 细胞 减少 。 We 
的 患者 临床 及 其 他 血液 学 从 多 MDS 相似 。 肝 脾 大 在 
白细胞 增多 患者 中 可 高达 50 


【实验 室 检查 】 Wp 
外 周 血 单 核 细胞 增多 为 CMMI 的 特征 性 改变 
细胞 常生 1Xx 10 /L, 通 常 为 (2~5) X10” /但 也 可 学 册 汪 
10"/L, 单 核 细胞 百分比 几乎 总 之 10 踊 。 单 核 细 胞 h 股 为 
成 染 细 胞 ,形态 不 典型 ,可 表现 为 异常 颗粒 : 粹 分 叶 或 细 而 
称 琉 染色 质 。 可 见 原始 及 幼 难 单 核 细 胞 。 生 细胞 可 增多 、 
季度 减低 。 蛙 幼 粒 、 中 幼 粒 常 二 10 交 。 有 了 时 可 有 抵 
: 粒 细 胞 和 哮 酸 性 粒 细 胞 增多 。 大 部 分 患者 可 有 粒 
如 胞 发 异常 轻 度 正 细 胞 性 或 天 细胞 必 贫 血 . 常 有 中 度 血 
小 板 减少 。 本 
放 病 例 肯 储 增生 极度 活跃 .以 粒 系 增生 为 也 可 见 
前 体 细胞 增多 。 并 有 不 同 程度 的 单 核 细 胞 增生 。 大 多 
iu 攻 黎 有 与 外 周 睾 相 类 似 的 血细胞 发 育 地 常 。 约 
30 有 % 的 患 首 可 伴 有 不 同 程度 的 表 钾 纤维 化 。 
外 周 血 与 骨 链 细胞 免疫 表 型 检测 和 道 常 夫 达 粒 单 核 细胞 
系 抗原 CD33 及 CD14.CD68.CD64。CD34 细胞 比例 增多 
提示 向 急性 白血病 时 期 转化 。 
20 尖 一 40 史 的 患者 有 克隆 性 细胞 婉 传 党 异常 。 最 常见 
再现 性 染色 体 异 常 包括 十 8、 12q 结构 异常， 





















7/del(7q) 及 





11q23 异常 并 不 常见 。 


【诊断 】 

WHO 提出 的 CMML 诊断 标准 如 下 : 

1. 外 周 血 单 核 细 胞 持续 性 二 ] X10/L; 

2. 无 Ph 染色 体 或 BCR-ABL1 融合 基因 

3. 无 PDGFRA 或 PDGFRB 重 排 (特别 应 除外 嗜 酸性 
粒 细胞 增多 的 病例 ); 

4. 外 周 血 和 督 迟 原始 细胞 二 20%; 

5. 一 系 或 一 系 以 上 角 系 发 育 异 常 。 

如 血 系 发 育 异 常 缺 乏 或 轻微 , 仍 可 诊断 CMML, 但 其 
他 条 件 符合 ,并 且 :@@ 骨 链 细 胞 有 获得 性 、 克 隆 性 染色 体 异 
常 ;四 单 核 细胞 持续 增多 3 个 月 以 上 ;四 排除 其 他 所 有 引起 
单 核 细胞 增多 的 原因 。 

依据 外 周 血 及 骨骸 原始 细胞 数 不 同 .CMML 可 分 为 两 

1. CMML-1 
5%, 肯 骨 二 10%。 

2. CMML-2 原始 细胞 (包括 幼稚 单 核 细胞 ) 外周 血 
5%% 一 19%% 或 骨 散 10 站 一 19%; 或 外周 血 或 骨髓 原始 细胞 
十 幼稚 单 核 细胞 数 虽 末 达 诊断 标准 ,但 可 找到 Auer 小 体 。 

此 外 ,MDS/MPN 伴 有 与 t(5; 12) (q31-33; p12) 及 
ETV6-PDGFRB 而 合 基因 相关 的 哮 酸 性 粒 细胞 增多 的 忠 
者 ,以 前 也 诊断 为 CMML, 目 前 则 认为 是 另 一 种 独立 的 疾 
病 实体 。 





原始 细胞 (包括 幼稚 单 核 细胞 ) 外 周 血 一 


【治疗 与 预后 】 

小 剂量 化 疗 和 大 剂 旦 强烈 化 疗效 果 均 不 令 人 满意 。 蜡 
基因 造血 二 细胞 移植 是 唯一 有 希望 治愈 本 病 的 手段 。 对 于 
年 龄 较 轻 者 应 首先 考虑 异 基 因 造 血 干细胞 移植 。 但 由 于 慢 
性 粒 - 单 核 细 胞 白血病 患者 多 为 老年 人 ,一 般 不 能 耐 受 强烈 
的 预 处 理 方案 ,临床 上 多 以 支持 治疗 和 对 症 处 理 为 主 。 
CMML 的 中 位 生存 期 为 20 一 40 个 月 不 等 。 大约 15 兴 一 
30% 的 病例 转 为 急性 白血病 。 外 周 血 与 骨 斤 原始 细胞 百 分 
次 是 决定 生存 的 圾 重要 因素 。 














二 、 不 典型 慢性 粒 细 胞 
白血病 


不 典型 慢性 粒 细胞 白血病 (Catypical chronic myeloid 
leukemia,aCML) 是 一 种 同时 具有 MDS 和 MPN 特征 的 悍 
性 粒 细 胞 白血病 ,其 特点 是 具有 发 育 异 常 的 幼稚 和 成 ; 
细胞 增多 ,但 白血病 细胞 无 Ph 染色 体 或 BRABII 
融合 牙 因 。 








【临床 表现 了 


号 党 多 为 老年 人 ,男女 比例 大 约 为 1: 1!。 大 多 数 患 者 
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有 与 贫血 或 血小板 减少 有 关 的 症状 .其 他 主要 是 与 脾 大 相 
关 的 症状 。 


【实验 室 检查 】 

患者 外 周 血 白细胞 数 亿 1.3X10 江 .中 位 数 为 (24 一 
96)X10"/L, 有 的 病例 白细胞 计数 可 之 300X10?/L。 外 周 
血 原始 细胞 通常 二 5%, 不 超过 20 锥 。 幼 稚 粒 细胞 通常 为 
10% 一 20% 或 更 多 .尽管 单 核 细 胞 绝对 值 可 增多 ,但 其 百 分 
率 很 少 超过 10%. 嗜 碱 性 粒 细胞 增多 常 不 明显 。 中 度 贫 
和 血小板 减少 多 见 。 血 细胞 发 育 异 常 以 粒 系 最 为 显著 , 红 
系 亦 可 有 发 育 异常 .包括 巨大 袖 圆 形 红细胞 增多 。 

骨 信 增生 极度 活跃 ,以 中 性 粒 细胞 及 其 幼稚 粒 细胞 增 | 
生 为 主 ,原始 细胞 可 中 度 增多 .但 一 20%%. 骨 链 中 粒 系 形态 | 






































改变 与 外 周 血 中 相似 , 巨 核 细胞 可 减少 \ 正 常 或 增多 .大 部 ， 





分 患者 有 巨 核 细胞 发 育 异 常 。 红 系 增生 程度 不 定 , 通 常 粒 
红 比 例 二 10 : 1, 但 有 些 病例 幼 红细胞 可 二 30% ,至少 50% 
的 患者 存在 红 系 发 育 异 常 。 部 分 患者 初诊 时 或 疾病 晚期 网 
状 纤维 增多 。 

中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 积分 对 诊断 没有 意义 。 

80% 的 患者 有 细胞 遗传 学 异常 .最 常见 的 为 十 8. del 
(20q) ,但 13、14、19、12 号 染色 体 异 常 以 及 单独 i(17q) 也 有 

告 。 无 Ph 染色 体 或 BCR-ABLI1 融合 基因 。 


【诊断 标准 】 

WHO 诊断 标准 : 

1. 因 成 部 和 幼稚 中 性 粒 细胞 增多 引起 的 外 周 血 白 细 
胞 增多 (WBC 宇 13X10'/L)， 

2. 粒 细胞 具有 显著 发 育 异 常 。 

3. 无 Ph 染色体 或 BCR/ABL 融合 基因 .无 PDGFRA 
或 PDGFRB 重 排 。 

4. 外 周 血 中 性 粒 细胞 前 体 细 胞 ( 早 幼 粒 ,中 幼 粒 、 晚 幼 
六 细胞 ) 宇 10%。 

5. 轻微 嗜 硕 性 粒 细胞 绝对 数 坪 多 . 暗 碱 性 粒 细胞 


人 
[> 
六 





> 二 





有 或 不 伴 有 
8. 外 周 血 或 骨骸 原始 细胞 二 20%， 


【治疗 与 预后 】 

到 目前 为 止 .对 aCML 疝 无 满意 的 治疗 方法 ， 初 比试 
验 伊 马赫 尼 对 本 病 无 效 。aCML 中 位 生存 期 14 一 29 个 月 。 
年 龄 六 65 岁 女性. 折 细 胞 计数 会 50N 10 1 和 而 小 概 减少 
及 Hb<<l0g 工 为 预后 不 良 因 案 病例 转 
化 为 急性 马 血 病 . 巷 余 琵 于 宣 谤 移植 可 能 有 利 
于 改善 预后 。 





约 13% ~:403%0 和 8 






a 
a 本 
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三 、 幼 年 型 粒 - 单 核 细 胞 
白血病 


幼年 型 粒 - 单 核 细胞 白血病 (juvenile myelomonocytic 

leukemia,JMML) 是 一 种 发 生 于 儿童 的 骨 系 克隆 性 疾病 、 

主要 以 粒 细 胞 及 单 核 细 胞 增殖 为 特征 , 常 有 红 系 及 巨 核 系 

异常 。0~14 岁 儿 童 JMML 年 发 病 率 约 为 1. 3/100 万 , 占 

所 有 儿童 白血病 不 足 2 中 一 3 中 , 占 所 有 14 岁 以 下 儿童 骨 

馆 增 生 异 常 及 骨 艇 增殖 性 疾病 的 20% 一 30%。 初 诊 年 龄 

为 1 个 月 至 早期 青春 期 ,75% 患 者 年 龄 二 3 岁 。 男 性 发 病 

一 去 二 率 约 为 女性 的 2 倍 。 约 10% 病 例 伴 有 神经 纤维 瘤 病 工 型 
2 | CNF-T)。 























本 
和 [临床 表现 
患者 多 数 表现 为 全 身 不 适 或 感染 , 肝 \、 脾 显著 肿 大 。 几 
乎 近 半 数 患 者 有 淋巴 结 肿 大 。 扁桃 体 炎 可 因 和 白血病 细胞 浸 
润 而 增 大 ,出 血 也 较 常 见 。 约 1/4 的 患者 出 现 皮疹 。 合并 
NF- 工 患者 可 见 牛 奶 咖啡 斑 (café-au-lait spots) 。 





【实验 室 检 查 】 

外 周 血 可 见 贫血 和 血小板 减少 ,白细胞 计数 增多 。 白 

细胞 平均 值 在 (25 一 30) x 10"/L: 少 数 患者 可 之 100X10?/ 
Ls 主要 为 中 性 粒 细胞 和 单 核 细胞 增多 ,原始 细胞 (包括 原 
始 单 核 细胞 与 幼稚 单 核 细胞 ) 二 20%。 少数 患者 有 哮 碱 性 
粒 细 胞 和 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 。 常见 有 核 红 细胞 。 
骨 角 穿刺 和 活检 增生 极度 活 牙 ， 主要 以 粒 系 细胞 增生 
为 主 ,但 有 的 患者 幼稚 红细胞 可 高 达 50% 左 右 。 单 核 细胞 
一 般 为 5 外 一 10 兴 , 亦 可 之 30% 。 原始 细胞 (包括 原始 单 核 
细胞 与 幼稚 单 核 细胞 ) 过 20% ,无 Auer 小 体 。 病态 造血 通常 
较 经 微 。 锣 系 祖 细胞 在 体外 对 GMLCSF 高 度 敏 感 并 能 自发 
形成 GMCEU 集落 。 大 部 分 患者 有 多 克隆 丙 种 球 蛋 白 增 高 
出 现 自 身 抗体 。HbF 合成 增加 是 本 病 的 重要 特征 之 

细胞 遗传 学 检查 25 吧 的 患者 有 7 号 染色 体 单 体 ， 其 他 
染色 体 核 型 异常 为 10%,65% 的 患者 为 正常 核 型 。 无 Ph 
染色 体 或 BCRABLI 融合 基因 。 











【诊断 】 

WHO 提出 的 JMML 的 诊断 标准 为 ， 

1. 外 周 血 单 核 细胞 增多 二 1 107/L。 

2. 外周 血 和 骨 盘 原始 细胞 (包括 幼稚 单 核 细 胞 ) 
20%, 

3. 无 Ph 染色体 或 BCRABLI 融合 基因 。 

4 加 下 述 2 项 或 2 项 以 上 ;HPbF 较 同 年 龄 正常 人 增 
六 4 名 外 周 和 
jy 宛 隆 性 浴 色 从 


组 胞 对 GM-CSF 敏感 性 增 遍 - 
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【治疗 与 预后 】 

JMML 虽然 很 少 转变 为 急性 白血病 ,但 如 不 治疗 ,将 
很 快 危及 生命 。 有 报告 不 行 异 基因 造血 十 细胞 移植 的 由 者 
中 位 生存 期 为 1 年 左右 。 诊 断 时 血小板 计数 低 、 年 龄 2 
岁 以 及 高 HbF 预示 生存 期 短 。 由 于 缺乏 有 效 的 治疗 手段 ， 
多 数 患 者 死 于 器 官 赛 疯 。 异 基因 造血 干细胞 移植 可 使 大 约 
半数 患者 获得 治 您 。 


四 、 骨 作 增 生 弄 常 / 骨 祭 
增殖 性 肿瘤 ,不 能 分 类 

















皮 储 增生 异常 / 消 册 增殖 性 肿 净 , 不 能 分 类 (myelodys- 
plastic/myeloproliferative neoplasms, unclassifiable, MDS/ 
MPN,U) 是 指 患 者 具有 MDS/MPN 的 临床 和 实验 室 特征 ， 


但 不 符合 上 述 3 类 诊断 标准 者 。 


【人 临床 表现 】 

部 分 病例 有 肝 胜 大。 实验 罕 检 查 通常 有 贫血 , 血 片 中 
伴 或 不 伴 巨 红细胞 增多 及 同时 具有 两 种 形态 的 红 细 肥 ， 蔡 
现 一 系 或 多 系 有 效 增殖 , 虐 可 血小板 增多 (血小板 计数 > 
450X1077D) ,也 可 白细胞 增多 (白细胞 计数 13X10 /12， 
中 性 粒 细胞 发 育 异常 ,血小板 体积 巨大 或 颗粒 过 少 ,外 周 血 
和 骨 骨 原 始 细胞 二 20%, 若 10% 提 示 可 能 已 转化 为 更 具 
信 歼 性 的 阶段 。 骨 彤 活检 增生 极度 活路 ,一 系 或 多 系 家 系 
细胞 增殖 ,至 少 同时 有 一 系 细胞 呈现 发 育 异 常 。 


【诊断 标准 】 

WHO(2008) 提 出 的 诊断 标准 如 下 

具有 MDS 各 型 (RCUD、RARS、RCMD、RAEB) 之 一 
的 临床 .实验 室 及 形态 学 特点 , 骨 通 和 外 周 血 原 始 细胞 去 
20%, 同 时 具备 ， 

1 有 明显 的 骨 储 增殖 性 表现 , 即 血 小 板 数 之 450 % 
10/L, 伴 巨 核 细胞 增多 ,或 白细胞 之 13.0X 10*7L; 华 有 或 
不 伴 有 明显 的 腺 大。 

2. 无 先前 潜在 的 MPN 或 MDS 病史 ,无 近期 可 以 导 丝 
皮 丹 增生 异常 或 骨 骨 增 殖 表 现 的 细胞 毒 或 细胞 因子 治疗 的 
病史 ,无 Ph 染色 体 或 BCR ABL1 融合 基因 ,无 PDGFRA、 
PDGFRB 或 FGFR1 重 排 ,无 del(5q),t(3;3)(q21;q26) 或 
inv(3)(q21;q26) 。 

3 患者 有 原 发 性 崩盘 增殖 性 疾病 和 和 骨 骨 增 生 异 常 的 
混合 表现 ,并 且 不 能 归 入 任何 一 种 独立 类 型 的 MDS MPN 
或 前 述 3 类 MDS/MPN 中 。 

在 WHO 链 系 肿瘤 分 类 中 特别 强调 MDS MPN, UU 个 
能 用 于 过 去 明确 诊断 为 MPN 而 向 更 侵袭 性 病程 转化 伴 有 
血细胞 发 育 异 常 的 病例 。 但 MDS/MPN,U 实际 上 可 能 包 

括 了 过 去 未 发 现 的 MPN 慢性 期 的 患者 初诊 时 表现 为 以 凤 








链 增 生 异 常 为 特征 转化 期 的 患者 。 

对 于 有 MDS-RARS 临床 和 形态 学 表现 的 患者 如 伴 有 
血小板 显著 增多 (血小板 计数 >450X 10?7L) , 称 血小板 显 
著 增 多 的 伴 环 状 铁 粒 幼 细胞 难 治 性 贫血 (refractory anemia 
with ring sideroblasts associated with marked thrombocyto- 
sis,RARS-T) , 因 目 前 尚 不 清楚 RARS-T 是 否 为 一 种 独立 
的 疾病 实体 ,还 是 两 种 独立 疾病 (RARS 和 ET) 共存 ,WHO 
将 其 作为 一 种 暂 定 的 疾病 实体 。 已 发 现 这 组 患者 多 有 
JAK2V617F 突变 ,少数 为 MPLW 515K/L 突变 。 但 细胞 
遗传 学 检查 有 孤立 性 del(5q) 、t(3;3)(q21; q26) 或 inv(3) 
《q21;q26) 的 患者 不 应 该 诊断 RARS-T。 此 外 ,初诊 时 不 伴 
有 环 状 铁 粒 幼 细胞 的 MPN 患者 ,以 后 在 治疗 或 疾病 进程 
中 出 现 环形 铁 粒 幼 细胞 也 不 应 诊断 为 RARS-T。 
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第 七 节 ”类 白血病 反应 
陈 波 试 


内 、 外 源 性 刺激 均 可 导致 外 周 血 白细胞 反应 性 增多 。 
白细胞 计数 大 于 11.0X1087L 时 ,临床 上 可 诊断 为 白细胞 
增多 症 (leukocytosis)。 并 非 由 白血病 引起 的 外 周 血 扬 细 
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胞 显著 增多 和 (或 ) 出 现 幼稚 的 血细胞 而 类 似 白血病 血 象 
者 , 称 为 类 白血病 反应 (leukemoid reaction,.LR)。 类 白 获 
病 反 应 是 由 非 白血病 原因 诱导 某 些 骨 和 通 细 胞 释放 细胞 
子 , 引 起 的 正常 骨 通 的 极度 增生 反应 。 随 原 发 病 治 疗 好 转 ， 
刺激 因素 消除 ,类 白血病 反应 也 迅速 消失 。 因 此 ,类 白血病 
反应 本 身 并 不 需要 治疗 :关键 在 于 治疗 原 发 病 。 其 临床 重 
要 性 在 于 不 要 误诊 。 临 床上 以 中 性 粒 细胞 类 白血病 反应 最 
常见 ,由 淋巴 细胞 . 单 核 细胞 或 嗜 酸性 粒 细胞 等 形成 的 较 少 
见 。 必 须 注意 在 小 儿 , 由 于 骨 通 造血 功能 未 成 熟 , 易 受 各 种 
病理 因素 刺激 ,因而 较 易 发 生 类 白血病 反应 。 



































出 









































一 、 中 性 粒 细 胞 类 和 白血病 反应 


成 人 周围 血 中 性 粒 细胞 绝对 数 大 于 7. 5X10/L 时 , 临 
床上 可 诊断 为 中 性 粒 细胞 增多 症 (neutrophilia) 。 非 白血病 
引起 的 周围 血 中 性 粒 细胞 极度 升 高 .白细胞 计数 达 50 Xx 
10/L 以 上 和 (或) 出 现 幼稚 粒 细胞 , 称 之 为 中 性 粒 细胞 类 
白血病 反应 (neutrophilic leukemoid reaction. NLR)。 

在 急性 炎症 反应 时 , 骨 散 中 单 核 巨 图 细胞 .血管 内 皮 细 
胞 .成 纤维 细胞 和 淋巴 细胞 等 分 泌 细 胞 因子 如 G-CSF 、IL 
3, 干 细胞 因子 和 GM-CSF 等 增多 ,促进 骨 系 祖 细胞 向 中 性 
粒 细胞 前 体 细胞 的 分 化 和 增殖 ,导致 中 芭 包 显著 增多 、 
核 左 移 和 幼稚 粒 细胞 被 释放 到 外 周 血液 。 类 白血病 反应 时 
中 性 粒 细胞 异常 增多 与 骨 艇 分 裂 地 和 贮备 池 的 扩大 ,边缘 
池 向 循环 池 迁 移 增多 及 循环 池 中 性 粒 细 胞 向 组 织 迁移 减少 
有 关 。 某 些 肿瘤 细胞 也 可 产生 细胞 集落 刺激 因子 ,刺激 造 
血细胞 增生 、 分 化 释放 。 毒 素 、 缺 气 ` 免 疫 反 应 ,化 学 物质 
等 可 损伤 骨 通 毛细 血管 内 皮 细胞 ,使 捞 血 屏障 受 损 ,. 导 致 部 
分 幼稚 细胞 进入 血液 循环 。 


【病因 】 
中 性 粒 细胞 增多 症 和 中 性 粒 细胞 类 白血病 反应 的 病因 

如 下 : 

(一 ) 急性 感染 













到 

















可 见于 化 肤 性 球 ; 













染 如 大 肠 杆菌 、 假 单 胞 效 、 白 叱 杆菌 、 士 拉杆 
钩 端 媒 旋 体 ;以 及 部 分 
站 


ij 措 


病毒 如 水 冶 、 蚁 炎 利 是 炎 、 兰 散 灰 质 
等 ; 立 克 次 体 ( 广 疹 伤寒 ) 及 肝 吸 虫 病 
炎 . 干 酶 样 坏死 灶 溃 修 以 及 胸膜 的 失 及 可 引起 中 性 焙 
显著 增多 。NLR 可 见于 严重 的 全 身 感染 .例如 在 骨 往 炎 时 
白细胞 可 高 达 75X10” 和 ,和 脾 脓肿 时 可 达 100XX10” 荆 . 收 血 
证 时 可 达 112X 1027L。 全 身 播 若 放 伴 王 酷 样 斥 死 的 结核 
病例 ,白细胞 计数 可 达 200X10" 工 . 首 可 在 外 周 血 中 由 现 
幼稚 粒 细 胞 . 伴 高 热 、 贫 血 太 脾 大 、 

(二 ) 其 他 炎症 性 疾病 创伤 和 组 织 坏 死 
肾炎 、 血 清 病 、 风 湿热 .血管 炎 、 
tzman 利 Arthus 反应 ) 和 Swee 















急性 肾 小 款 
过 敏 及 应 (Shwar 
宗 合 征询 可 引起 中 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 





胞 增多 。 手 术 后 中 性 粒 细胞 可 持续 升 高 12 一 36 小 时 。 创 
伤 、 挤 压 伤 . 电 击 、 中 里、 低温 、 缺 氧 等 ;心肌 梗死 , 肺 梗死 \ 肠 
梗阻 辣 嵌 顿 引起 绞 窄 及 重症 胰腺 炎 等 均 可 引起 中 性 粒 细 
胞 显著 增多 。 严 重 烧 伤 .创伤 和 电击 可 引起 NLR, 甚 至 可 
高 达 50 X10>/L 以 上 伴 核 象 左 移 , 出现 中 毒性 颗粒 和 
Dahle 小 体 。 

(三 ) 恶性 肿瘤 ”生长 很 快 的 恶性 肿瘤 常 因 肿 瘤 组 织 
坏死 .分 泌 肿 瘤 坏死 因子 (TNF-a) 或 集落 刺激 因子 直接 刺 
激 肯 通 , 导 致 中 性 粒 细胞 增多 。 乳 腺 前列腺. 甲状腺 、 肺 、 
肝脏 、 肾 和 和 胃 肠 道 等 部 位 的 恶性 肿瘤 患者 有 时 白细胞 计数 
可 大 于 50X10”/L, 出 现 类 白血病 反应 ,此 时 应 注意 骨髓 受 
有 恶 性 肿瘤 细胞 浸润 的 可 能 。 真 性 红细胞 增多 症 、 原 发 性 血 























人 YN | 小 板 增 多 症 和 肯 俯 纤维 化 等 常 伴 中 性 粒 细胞 显著 增多 。 
Et 


(四 ) 中 毒 和 药物 中 毒 ” 内 源 性 中 毒 包括 甲状 腺 危 象 、 
痛风 急性 发 作 、 糖 尿 病状 症 酸 中 毒 .尿毒 定子 痫 、. 肝 性 脑病 
等 ;化 学 物 中 毒 如 铅 、 未 、 砷 、 某 及 其 衍生 物 等 ;一 氧化 碳 中 
毒 及 有 机 磷 中 毒 ; 药 物 中毒 如 氨 化 钾 、 毛 地 黄 、 樟 脑 、 安 替 比 
林 、 乙 酰基 胺 、 非 那 西 丁 \ 硅 尼 丁 .松节油 、 吡 啶 , 联 茶 三 二 
等 ;水 母 .毒蛇 或 毒 昱 蛛 咬 伤 均 可 引起 中 性 粒 细胞 增多 。 注 
射 外 源 性 蛋白 质 如 伤寒 疫苗 、 内 毒素 等 可 引起 暂时 性 白 细 
胞 减少 ,随后 约 1~2 小 时 后 可 引起 中 性 粒 细胞 增多 。 应 用 
旨 上 腺 皮质 激素 , 锂 盐 、 贞 上 腺 素 及 集落 刺激 因子 (G-CSF， 
CSMCSF) 等 药物 均 可 引起 中 性 粒 细胞 增多 。 使 用 G-CSF 
或 GM-CSF 的 患者 周围 血 象 白细胞 计数 可 达 30X 10°/L 
以 上 ,并 出 现 幼稚 粒 旨 胞 ,类 白血病 反应 在 停 药 后 消失 。 

(五 ) 急性 出 血 、 急 性 溶血 和 中 性 粒 细胞 缺乏 恢复 其 
急性 失血 后 1 一 2 小 就 可 引起 中 性 粒 细胞 增多 , 尤 见于 出 
血 进 入 浆 膜 腔 者 ,如 宫外孕 破裂 出 血 . 颅 脑 外 伤 出 血 及 脾 破 
多 出 血 可 致 明显 中 性 粒 细胞 增多 。 急 性 大 量 出 血 或 严重 溶 
进 可 导致 中 性 粒 细 色 的 增多 甚至 可 达 类 白血病 的 程度 。 粒 
细胞 缺乏 症 恢复 期 周围 血 象 中 可 出 现 幼稚 粒 细胞 ,骨髓 中 
原始 及 早 幼 粒 细胞 的 比例 甚至 可 高 达 诊断 白血病 的 标准 ， 
白细胞 计数 也 可 高 达 30X1077L 以 上 ,但 此 种 类 白血病 血 
笋 及 骨髓 象 仅 持续 1~3 周 。 

(六 ) 其 他 中 性 粒 细胞 增多 还 见于 脾 切 除 后 , 阵 发 性 
心动 过 速 , 分 娆 、 诬 醇 .Down 综合 征 、 遗传 性 及 特 发 性 中 性 




















粒 细胞 增多 症 。 剧 烈 运动 和 强烈 情绪 激动 可 引起 暂时 性 中 


【实验 室 检 查 了 

中 性 粒 细胞 类 白血病 反应 有 以 下 一 些 实验 室 发 现 。 本 

(一 ) 血 象 “白细胞 计数 一 般 在 (50 一 100)X10"/L, 罕 
有 超过 200X10 /LL 者 ,但 结核 病 引起 LR 患者 有 白细胞 高 
达 220X10/L 的 报道 ,中 性 粒 细胞 核 象 有 明显 左 移 。 一 般 
幼稚 细胞 比例 不 太 高 ,原始 细胞 少见 , 常 无 贫血 及 血小板 减 
少 。 恶 性 肿瘤 和 结核 病 引 起 的 LR 可 有 贫血 。 如 出 现 较 多 
幼稚 细胞 ,也 以 晚 幼 粒 和 中 幼 粒 细胞 为 主 , 该 时 白细胞 计数 
二 50X10”/L 也 能 诊断 LR, 血 象 酷似 慢性 粒 细胞 白血病 。 
少数 LR 病例 白细胞 计数 可 不 增高 甚至 降低 ,可 出 现 原始 
及 早 幼 粒 细胞 , 血 象 酷似 急性 白血病 ， 主要 见于 严重 结核 
病 。 细胞 形态 常 显示 中 毒性 颗粒 , 胞 质 空 泡 等 中 毒性 改变 
及 Dahle 小 体 ,而 没有 白血病 细胞 的 异形 或 畸形 变化 。 ; 

(二 ) 骨髓 象 增生 活路 或 明显 活跃, 核 象 左 移 , 原 始 
及 早 幼 粒 细胞 并 无 明显 增多 (但 严重 结核 病 引 起 LR 本 中 
明显 增多 ) ,无 白血病 “裂孔 "现象 ,也 无 多 系 血 细胞 病态 造 

现 , 中 性 粒 旨 性 磷酸 和 棍 活 性 升 高 。 

We 人) 特区 检 查 ” 细 胞 站 传 学 和 分 子 上 生物 学 检查 Ph 
染色 体 ,无 bcr-abl 融合 基因 ,血清 G-CSF 浓度 升 高 ,克隆 
性 检测 示 多 克隆 造血 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 we 

诊断 NLR 的 要 点 ;有 明确 病因 ,如 严重 感染 ` 外 伤 、 
出 血 \ 溶 血 ,恶性 肿瘤 及 药物 史 等 ,并 有 相应 的 临床 表现 ; 
人 @ 中 性 粒 细胞 计数 明显 增高, 一 般 要 之 50X 10"/L, 中 性 粒 
细胞 核 象 左 移 , 细 胞 形态 变化 , 除 中 毒 改变 外 无 细胞 陆 形 和 
病态 造血 表现 ,一 般 无 贫血 及 血小板 减少 ;@@ 中 性 粒 细胞 下 
性 厂 酸 酶 (NAP) 积 分 增高 ;四 通过 细胞 过 传 学 和 分 子 生物 
学 检查 能 除外 慢性 粒 细 胞 白血病 (CCML) 和 慢性 中 性 粒 细 
胞 自 血 病 (CNL);@ 原 发 病 经 治疗 去 除 后 , 血 象 随 之 恢复 
正常 。 

中 性 冰 细 胞 类 自 血 病 反 应 主要 应 和 CMI 和 CNL 相 
鉴别 ( 表 20-3-28)。 


表 20-3-28 ”中 性 粒 细胞 类 白血病 反应 与 CML.CNL 的 鉴别 诊断 





中 性 粒 细胞 类 白血病 反应 CML CNL 

有 其 他 疾病 有 有 证 元 
脾 大 站 沽 ge 常见 
噶 酸 和 哮 舌 性 粒 细 胞 增多 少见 常见 少见 
人 天 降低 升 高 
维 生 索 了 浓度 正常 升 高 天 高 

PP 淋 色 体 无 有 无 

wer ab 梁 合 址 因 下 有 移 
血 济 G-CSF 浓度 升 高 降低 降低 








二 、 单 核 细 胞 类 和 白血病 反应 


外 周 血 单 核 细 胞 汪 0.8X10 /L( 儿 童 ) 及 >0.5X10/L 

(成 人 ), 称 单 核 细胞 增多 症 (monocytosis)。 单 核 细胞 传递 
抗原 给 淋巴 细胞 , 介 导 细胞 毒 反应 。 最 有 力 的 促 单 核 巨 噬 
细胞 生长 的 因子 是 由 骨 通 基质 细胞 分 泌 的 M-CSF。 单 核 
巨 鸣 细 胞 向 病灶 移动 的 速度 缓慢 ,但 和 中 性 粒 细胞 一 样 可 
以 有 效 杀 灭 细菌 ,主要 杀 灭 细胞 内 的 病原 体 ,如 真菌 ,病毒 
等 。 此 外 , 单 核 巨 叭 细胞 参与 所 有 类 型 的 肉芽 肿 性 炎症 。 
因此 , 单 核 细 胞 增多 可 见于 结核 ,梅毒 .真菌 感染 \ 布 鲁 菌 
病 , 感 染 性 心 内 膜 炎 、 伤 塞 和 副 伤寒 .原虫 和 某 些 病毒 感染 
《如 水 癌 , 登 革 热 ) 等 。 也 可 见于 急性 感染 恢复 期 、 肉 芽 肿 性 
疾病 、 结 节 病 以 及 溃疡 性 结肠 炎 、 肝 硬化 及 药物 反应 、 霍 奇 
金 淋巴 瘤 和 各 种 肿瘤 疾病 , 单 核 细 胞 显著 增多 最 常见 于 造 
血 系 统 肿瘤 ,包括 急性 和 慢性 粒 单 核 细 胞 白血病 
(CMML) 急性 单 核 细 胞 白血病 和 幼年 型 粒 - 单 核 细 胞 白 血 
病 。 当 白细胞 计数 大 于 30X10*/L, 单 核 细胞 之 30 和 ,绝对 
值 超过 1X10?/L, 可 有 幼稚 单 核 细 胞 出 现 , 即 可 诊断 单 核 
细胞 型 类 白血病 反应 , 单 核 细胞 型 LR 多 见于 结核 ,感染 性 
心 内 膜 炎 、 菌 痪 ,传染 性 单 核 细 胞 增多 症 等 , 曾 有 报道 菌 痢 
患者 白细胞 总 数 达 33X10’/L, 单 核 细 胞 占 敌 况 。 单 核 细 
胞 型 LR 需要 与 CMML 进行 鉴别 ,后 者 可 表现 为 :D 骨 艇 
有 明显 艇 系 单 系 或 多 系 病态 造血 ;@ 肝 脾 大 , 脏 器 存在 白 血 
病 细 胞 浸润 现象 ;@@ 骨 通 象 单 核 系 细胞 形态 有 异形 ,并 经 细 
胞 组 织 化 学 染色 和 人 免疫 表 型 CCD14、CD64、CD68) 确 认 ; 
@Gomori 染 色 显 示 网 状 纤维 增多 ,少数 合并 骨髓 纤维 化 。 
单 核 细胞 型 LR, 除 单 核 细胞 数量 增多 外 ,形态 基本 正常 ,为 
成 熟 型 单 核 细 胞 ,无 异形 ,其 他 家 系 细胞 无 病态 造血 ,一 般 
无 肝 脾 大 。 





三 、 上 淋巴 细胞 类 自 血 病 反 应 


当 淋 巴 细胞 计数 超过 5.0X10*/L 可 诊断 为 淋巴 细胞 

增多 症 (lymphocytosis)。 轻 到 中 度 淋 巴 细 胞 增多 (淋巴 细 
胞 计数 二 15X10?/ 贡 ) 最 常见 于 病毒 感染 ,如 传染 性 单 核 细 
胞 增多 症 、 病 每 性 肝炎 、 传 染 性 淋巴 细胞 增多 症 、 麻 疹 、 水 
疝 流行 性 乃 腺 炎 ` 巨 细胞 病毒 . 腺 病毒 等 ,其 他 的 感染 如 百 
日 咳 .号 形 虫 病 ` 布 鲁 菌 病 、 结 核 ,伤寒 .梅毒 也 可 引起 淋巴 
细胞 增多 。 其 中 有 显著 淋巴 细胞 增多 (这 15X10’ 1) 主要 
性 单 核 细胞 增多 症 、 传 染 性 淋巴 细胞 增多 症 及 百 

日 咳 。 急 性 淋巴 细胞 白血病 和 慢性 淋巴 细胞 增殖 性 疾病 亦 















第 三 章 ”和 白血病 和 相关 疾病 


和 药物 反应 (如 四 环 素 ) 也 可 引起 淋巴 细胞 增多 。 传 染 性 单 
核 细胞 增多 症 常 有 显著 异形 淋巴 细胞 增多 .可 超过 总 淋巴 
细胞 的 比例 的 20%,B 淋巴 细 胞 是 EB 病毒 感染 的 靶 细 胞 ， 
异形 淋巴 细胞 大 多 数 为 荆 淋 巴 细胞 。 当 白细胞 总 数 显著 
增多 ,分 类 中 成 熟 淋巴 细胞 占 40% 以 上 ,绝对 值 汪 >5.0X 
10?/L, 并 伴 有 幼稚 淋巴 细胞 出 现时 ,可 诊断 为 淋巴 细胞 类 
白血病 反应 。 据 文献 报道 百日咳 引起 淋巴 细胞 绝对 值 增 
多 ,可 达 (15 一 25) X10*/L, 偶 有 150X108/ 工 ,传染 性 淋巴 
细胞 增多 症 的 严重 型 淋巴 细胞 绝对 值 可 达 (30 一 100) Xx 
10”/L。 淋 巴 细胞 型 LR 有 三 种 类 型 :四 成 熟 淋巴 细胞 型 ， 
如 呈 愉 性 经 过 ,要 和 慢性 淋巴 细胞 白血病 鉴别 :四 异常 淋巴 
细胞 幼稚 型 ,见于 传染 性 单 核 细胞 增多 症 , 要 和 急性 淋巴 细 
胞 白血病 鉴别 ,可 参见 有 关 章 节 。 


四 、 嗜 酸性 粒 细 胞 类 
和 白 生 病 反 应 














嗜 酸 性 粒 细胞 的 产生 主要 受 IL-5 调节 。 吵 酸性 粒 细 
胞 不 仅 具 有 吞噬 细胞 的 功能 ,还 能 调节 超 敏 反应 。 当 外 局 
血 嗜 酸性 粒 细胞 之 0.5X 10? 岂 .诊断 为 嗜 酸性 粒 细 胞 增多 
症 (eosinophilia)。 临 床上 有 很 多 原因 可 引起 叶酸 性 粒 细 胞 
增多 ( 详 见 本 篇 第 四 章 第 五 节 “ 嗜 酸性 粒 细胞 增多 综合 
征 ”) ,最 主要 引起 反应 性 : 粒 细胞 增多 证 的 病因 是 
寄生 虫 感染 、 变 态 反 应 性 疾病 、 部 分 结缔 组 织 病 和 恶性 
瘤 等 。 外 周 血 嗜 酸 性 粒 细胞 宇 1. 5X10” 和 .并 出 现 幼稚 
型 可 诊断 为 嗜 酸性 粒 细 胞 类 白血病 反应 。 嗜 酸性 粒 细 胞 
型 LR 主要 见于 反应 性 嗜 酸性 粒 细胞 增多 症 . 应 和 克隆 性 
嗜 酸 性 粒 细胞 增多 症 相 鉴 别 .后 者 系 指 恶 性 克隆 性 疾病 或 
骨髓 增殖 性 肿瘤 合并 嗜 酸 性 粒 细 网 增多 .特别 要 和 慢性 暗 
酸性 粒 细胞 白血病 相 鉴 别 。 嗜 酸性 粒 细 胞 型 LR 一 般 外 
周 血 无 幼稚 细胞 ,骨髓 中 原始 细胞 无 增多 .无 暗 酸 性 粒 组 
胞 形态 异常 , 亦 无 Ph 染色 体 和 PDGFRA、PDGFRB 及 
FGFR1 重 排 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


第 四 章 


第 一 闻 ”上 骨 骨 增殖 性 
肿瘤 概述 
王室 珍 
咎 增殖 性 肿瘤 (myeloproliferative neoplasms, MPN) 
系 一 组 克隆 性 造血 干细胞 疾病 ,表现 为 削 系 ( 粒 , 红 、 巨 核 或 
肥大 ) 细 胞 一 系 或 多 系 增殖 ,临床 表现 为 外 周 血 一 种 或 多 种 
血细胞 增多 , 肝 脾 大 、 出 血 倾向 、 血 栓 形 成 及 髓 外 造血 ,进展 
发 民 , 但 可 发 生 急 变 、 骨 身 纤 维 化 及 无 效 造血 ,最 后 转变 为 
血 病 。 世 界 卫生 组 织 C(WHO) 将 MPN 分 为 ,慢性 粒 
细 胞 白血病 ,BCR-ABL1 阳性 CCML); 慢 性 中 性 粒 细 胞 白 
血 病 (CNL) ;真性 红细胞 增多 症 (PV); 原 发 性 骨 通 纤维 化 
《PMF) ; 原 发 性 血小板 增多 症 (ET) ;慢性 嗜 酸性 粒 细胞 白 
血 病 , 非 特 指 型 (CEL, NOS) ;肥大 细胞 增 生 症 (mastocyto- 
sis); 肯 通 增 殖 性 肿瘤 ,不 能 分 类 (MPN,U) 。 本 篇 按 传 统 
CML 列 入 白血病 章节 叙述 ， 其 他 疾病 均 在 本 章 叙 
。 大 多 数 MPN 具有 编码 胞 质 或 受 体 赣 氨 酸 激酶 的 基因 
te 或 点 突变 ,导致 异常 酷 颁 酸 激酶 ,激活 信号 
传导 通路 ,使 血细胞 异常 增殖 。CML 具有 BCR-ABL1 融 
合 基因 ,其 他 均 为 BCR-ABLI 融 双 es 性 的 MPN。 位 
于 9 号 染色 体 (9P24) JAK2 基 变 , 主 要 见于 BCR 
ABLI 阴性 的 MPN. 最 常见 的 突变 为 JAK2 V617F( 第 617 
位 顷 倪 酸 一 某 元 氨 酸 )， JAK2 V617F 突变 见于 儿 乎 所 有 
的 PV 及 172PMEF 和 ET 的 病例 。 
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第 一 下 真性 红细胞 增多 症 


庄 静 丽 ， 王 宝 珍 











er :红细胞 增多 症 (polycythenaia vera, PV) 简 

是 克隆 性 以 红细胞 异常 增生 为 主要 表现 的 4 
有 二 。 ne 奋 总 窑 旺 绝对 增多 ， 
让 细胞 和 血小板 计数 升 高 ， 
形成 等 开发 症 。 临 床 特征 有 皮 j eon 
经 系统 症状 ， 据 国外 报道 本 病 


称 真 红 ， 
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骨骼 增殖 性 肿瘤 


万 ,无 明显 地 区 和 国家 间 的 差别 。 ee 
岁 是 发 病 的 高 峰 , 也 有 少数 青年 和 儿童 患者 。 男 性 略 疝 于 
女性 。 依 据 病程 进展 ,可 分 三 期 :DPV 前 期: 仅 有 轻 度 红 
细胞 增多 ;@ 显 性 PV: 红 细胞 显著 增 有 PV 后 


骨髓 纤维 化 期 (血细胞 减少 ,无 效 造血 , 肯 区 纤维 他 售 外 造 
血 , 腺 功能 亢进 ) ,少数 可 向 MDS 和 AML 发 展 。 





| 
Sp We PV 的 红 系 祖 细胞 不 依 软 促 
红细胞 生成 索 (EPO) 产 生 内 源 性 红 系 集落 (EEC) ,并 对 其 
他 多 种 造血 因子 敏感 ,如 PV 患者 爆 式 红 系 集落 形成 单位 
(BFU-E) 对 白介素 -3(IL-3)、 粒 单 核 细胞 集落 刺激 因子 
(GM-CSF) .重组 人 EPO(rEPO) ,胰岛 类 







生长 因子 (IG 广 
了 表现 出 高 度 敏 感性 。PV 患者 巨 核 细胞 集 沙 
MK) 对 血小板 生长 类 (TPO) 高 度 敏 域 ,PV 的 造血 于 / 祖 细 
deere doi hae 
Os 造血 干细胞 细胞 遗传 学 异常 及 受 体 和 信号 传导 
。2005 年 以 来 ,研究 表明 获得 1 性 休 细 胞 实 朗 引 起 的 
畏 吉 总 JAK2 调节 异常 ,已 成 为 MPN 发 病 的 中 澳 夺 
节 。JAK2 可 以 介 导 包括 EPO、TPO, 粒 细胞 巨 噬 细 
沙 刺 激 因 子 (GMCSF) .11.-3, 生 长 因 和 
细胞 因子 的 信号 转 导 ,促进 或 调节 细胞 的 增殖 。 大 部 分 的 
VR 的 ET、PMEF 患者 存在 JAK2 基因 第 14 Wr 
子 点 突变 ,由 JAK2 基因 继 码 序列 第 617 号 位 仅 甘 酸 的 名 
一 位 玻 大 发 生 GT 突变 CJAK2 V617F) ,这 一 突 灾 
JAK2 的 持续 活化 , 激 醒 活性 增强 'PV 患者 这 一 
的 从 出 率 为 65%~97%。 在 JAK2 V617 阴性 
出 JAK2 中 12 号 外 显 子 (exon 12) 的 突变 , 同 
长 似 ,导致 JAK2 持续 洲 者 大 部 分 表 
现 为 孤立 的 或 特 发 的 红细胞 上 平 更 低 , 年 瞪 
相对 较 轻 。JAK2 V617F 突变 还 可 能 通过 JAK-STAT 信 
号 传导 通路 使 红 系 祖 细胞 生成 虱 咎 bel L 过 表达 :bcl2 或 
bcl-xl 抗 凋 亡 蛋白 的 [ 调 是 维 pA 
eke 基因 突 有 用 
关爱 在 PV 发 病 中 的 作用 也 不 窑 
由 NFE2 及 PTP MEG2 过 表达 与 EPO 正 依 





NY 忆 










































沙 形 成 呈正 相关 。PYV 中 30% 一 40% 可 见 染色 体 异常 ,9p 
hie 33%。 这 是 至 今 为 止 发 
现 的 最 常见 的 染色 体 异 常 之 一 。 常 见 的 异常 染色 体 核 型 还 
包括 del(20q) 及 8 号 和 9 号 染色 体 异 常 .其 他 有 del(13q) 
及 dup(1q) ,del(5q) 等。 染色 体 异 常 和 基因 突变 导致 酷 氨 
酸 磷酸 酶 活性 改变 是 PV 发 病 主要 机 制 。 

真 红 的 主要 病理 生理 基础 是 红细胞 过 度 增生 








引起 全 血 


容 导 增多 和 血 医 灌 度 增 襄 . ne 
可 引起 血 





前 脉 血 输 较 多 见 。 出 血 系 由 血管 扩 
管内 皮 损 伤 和 血小板 功能 异常 se. 


【临床 表现 

起 i , 偶 在 血 常 规 检查 时 发 现 .也 可 因 血 栓 形 成 及 
出 血 症状 而 就 诊 。 主 要 临床 表现 有 以 下 几 个 方面 。 
(一 ) 血管 神经 系统 的 表现 早期 有 头痛 、 头 芽 、 头 胀 、 
耳鸣 , 肪 党、 健忘 .肢体 麻 本 .出 汗 等 。 重 者 可 出 现 盲点 、 复 
视 和 视力 模糊 等 症状 ;也 可 有 有 心 绞 痢 、 间 砍 性 踊 行 。 红 斑 性 
肢 首 多 发 生 在 下 层 。 
(二 ) 血栓 形成 和 栓塞 症状 ”可 发 生 在 脑 动脉 ,冠状 动 
脉 和 外 周 动脉 ,引起 应 血栓 、 心 肌 梗 死 等 严重 后 果 。 血 栓 性 
静脉 类 主要 发 生 肺 部 ;肠系膜 、 肝 、 脾 和 门静脉 也 可 发 生 . 引 
起 相应 器 官 的 症状 . 如 布 加 综 合 征 CBudd-Chiari syn- 
drome) 。 

(三 ) 出 血 症状 ”常见 
点 , 闹 斑 等 。 

(四 ) 高 代谢 和 组 胺 增高 表现 
风 。 消 化 性 溃疡 发 生 率 较 济 4~5 倍 ,可 引起 消化 道 
出 血 。 皮 肤 瘙痒 也 常见 ,10%% 可 伴 苯 麻疹 。 

常见 体征 是 面部 、 瞄 、 耶 、 唇 、 手 党 和 结膜 充血 , 旦 瞳 红 
色 , 如 棒 酒 样 。 球 结膜 和 口腔 充血 。3 计 的 患者 有 脾 大 ， 
2/3 有 肝 大 ,173 有 高 血压 ,以 收缩 压 逢 高明 昆 。 


























出 血 . 牙 眼 出 血 和 皮肤 黏膜 冶 


易 发 高 尿酸 血 症 、 痛 












〖 实 验 室 检查 】 
(一 ) 血 象 “4 .血红 


红细胞 形 


由 取 数 大 多 在 (6~10) X 107 
僵 白 在 170 一 240g, 和 拥 缅 胞 比 容 为 55%~80 关 
态 多 数 正常 或 经 度 大 小 不 一 , 偶 见 幼 红细胞 。 有 明显 出 血 
或 多 次 放血 者 ,红细胞 可 为 低 色 素 .小 细胞 性 。 自 细胞 数 可 
轻 度 升 高 ,半数 患者 血小板 增多 达 (450 一 1000)X105 /二 ,个 
别 更 高 ,可 见 巨 型 血小板 . 偶 见 巨 核 细 胞 停 片 

(二 ) 骨髓 象 间 生 活 版 或 明显 活跃 , 特 . 红 、\ 巨 核 细胞 
显著 增生 ,尤其 以 幼 红细胞 为 基 。 粒 系 中 以 中 性 晚 幼 粒 及 
杆 状 核 细胞 多 见 。 巨 核 细 胞 增多 ,形态 较 大 。 骨 血细胞 外 
铁 和 铁 粒 幼 细胞 减少 或 消失 。 肖 艇 切片 显示 粒 ` 红 \ 巨 核 三 
系 细胞 增生 ,脂肪 细胞 让 造 在 细胞 代 兰 。 合 并 骨 血 纤维 化 
I 时 网 状 纤 如 

(三 ) 血 容量 及 理化 特性 用 核 索 标记 法 测定 红 细 
胞 容量 增 多 (男性 食性 汪 32mlkg) ,为 重要 




























36ml ke， 女 
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会 断 依据 。 全 血 容量 增加 .血浆 容量 正常 。 血 液 
达 1.070 一 1.080。 血 黏 淆 度 为 正常 值 的 5 一 8 





的 实验 诊 
比重 高 
信 。 

(四 ) 动脉 血 氧 饱 积 度 及 红细胞 生成 素 
常 范围 。 由 于 粒 细胞 和 血小板 计数 均 增高 
时 测定 .否则 造成 低 氧 血 症 的 假 阳 性 。 

(五 ) 血液 生化 ”多 数 患者 尿酸 增加 。2/3 的 患者 有 

高 组 胺 血 和 尿 。 血 清 维生素 Bis 及 维生素 Bi: 结 合力 增加 。 

而 请 7Y 球 蛋白 可 增多 ,a; 球 蛋 白 降低 。 

(六 ) 染色 体 及 基因 染色 体 异 常 发 生 率 30%~ 
40 中 .9pLOH,del(20q) 及 8 号 和 9 号 染色 体 三 体 .del(13q) 























结果 均 在 正 
.动脉 血 氧 应 及 





及 dup(1q) .del(5q) 等 。 利 用 现代 分 子 生物 学 技术 .如 聚合 


酶 链 反应 。 基 因 测 序 等 进行 检测 .可 发 现 90 站 一 95 中 的 
PV 患者 有 JAK2 V617F 突变 或 JAK2 第 12 外 显 子 突变 .| 
对 PV 有 极 高 的 诊断 价值 。 

(七 ) 其 他 ” 红 系 祖 细胞 培养 不 加 EPO 可 有 红 系 爆 式 
集落 形成 单位 (BFU-E) 、 红 系 集落 形成 单位 (CFU-E)。 红 
细胞 生成 素 受 体 对 红细胞 生成 素 表 现 为 低 亲 和 性 .无 红 细 
胞 生成 素 基 因 突 变 。 中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 活性 增高 。 少 
数 病例 有 血小板 聚集 、 黏 附 功能 不 佳 , 血 小 板 第 3 因子 活力 
降低 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 诊断 ”典型 病例 皮肤 笑 腊 i 脾 大 .红细胞 
持续 增多 ;并 能 排除 继 发 性 红细胞 增多 症 ;诊断 并 不 困难 。 
2008 年 WHO 提出 的 诊断 标准 : 
主要 标准 : 
1. Hb 二 185g/L( 男 ) 或 >165g/L( 女 ) 或 者 血细胞 比 容 
增加 。 
2. JAK2 V617F( 十 ) 或 有 其 他 功能 相同 突变 如 JAK2 
外 显 子 12 突变 。 
次 要 标准 : 
1. 骨 艇 活检 示 年 龄 校正 三 系 血 细胞 增生 (全 髓 增生 ). 
即 显著 红 系 . 粒 系 和 巨 核 系 增殖 。 
2, 血清 促 红 细胞 生成 素 低 于 正常 参考 范围 。 
3. 体外 内 源 性 红 系 集落 形成 。 
符合 两 项 主要 标准 ,一 项 次 要 标准 :或 第 一 项 主要 标准 
加 上 两 项 次 要 标准 , 即 可 诊断 。 
(二 ) 鉴别 诊断 
1. 相对 性 红细胞 增多 因 血 容 世 减少 , 致 血液 细胞 成 
分 浓缩 .而 红细胞 和 量 并 不 墙 多 ,发 生 于 严重 脱水 ,大 面积 烧 
伤 、 Pe 上 腺 皮质 功能 减退 等 。 
2. 继 发 性 红细胞 增多 站 揽 性 缺 氧 引起 红 
索 增 加 ,如 有 右 至 左 分 流 的 先天 心 用 
红细胞 生成 素 
胞 增多 症 . i 
及 相对 红细胞 增多 鉴 












细胞 生成 












别 见 表 2 
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表 20-4-1 各 种 红细胞 增多 症 的 鉴别 要 点 




















真 红 继 发 性 红细胞 增多 症 相对 性 红细胞 增多 症 
病因 不 明 组 织 缺 氧 或 异常 红细胞 生成 素 增 加 ,见于 血液 小 缩 ' 见 于 脱水 、 
高 原 病 ,发 绀 型 先天 性 心脏 病 、 慢 性 肺 部 疾 。 沈 伤 
患 , 肾 母 细胞 瘤 等 
皮肤 与 么 膜 夸 红 发 绀 常见 不 红 
牌 大 多 罕见 无 
高 血压 常见 无 无 
红细胞 容量 + 机 正常 
血浆 容量 正常 或 》 正常 或 + Y 
动脉 血 氧 饱和 度 正常 正常 或 正常 
白细胞 数 正 党 正常 
血小板 数 正常 正常 
中 性 粒 细胞 碱 性 磷 个 正常 正常 
琶 酶 积分 
骨 艇 涂 片 粒 ` 红 \ 巨 核 系 均 增 生 红 系 增生 粒 , 红 系 正常 
红细胞 生成 素 + 或 正常 A 正常 
和 清 维生素 Bi + 正常 正常 
不 依赖 EPO 的 (十 ) (0 (一 ) 
BEFUL-E 生长 
JAK2 V617 或 外 (十 ) Ce 本 


显 子 12 突变 
ee 
3. 应 激 性 红细胞 增多 “中 年 患者 体型 肥胖 、 神 经 质 ， 
血 讨 . 或 使 用 属 上 腺 素 后 脾 收 缩 所 致 ,发 生 -一 过 性 红 

多 者 称 为 应 激 性 红细胞 增多 症 。 


疾病 放血 应 慎重 ,每 次 不 超过 200 一 300ml。 一 且 形 成 缺 铁 
状态 ,放血 治疗 可 间隔 3 个 月 1 次 。 有 条 件 使 用 血细胞 分 
离 机 ,可 单 采 红 细胞 ,但 应 补充 和 单 采 红 细胞 等 容积 的 代 血 
Ss 浆 或 同型 血浆 。 放 血 仅 减少 红细胞 ,不 能 抑制 内 尽 增 生 ; 草 
台 疗 】 纯 的 放血 有 较 高 的 出 血 和 血栓 形成 的 危险 , 故 放血 治疗 同 
时 采用 骨 航 抑制 药物 更 为 合适 。 

(二 ) 放射 性 核 素 *P “P 通 过 释放 8B 射线 ,直接 蛆 上 
肯 父 造血 细胞 核 分 效 , 抑制 造血 。 静 脉 注射 首 剂 3 一 
5mCi,2~3 个 月 后 , 血 象 可 恢复 正常 . 肝 脾 缩小 ,12 一 16 
等 。 上 日 前 主张 按 预 后 。 后 , 需 第 二 次 静脉 给 药 2~3mCi。 口 服 剂量 4. 5 一 8mCi' 分 
。 血管 并 发 症 ? 两 次 口服 , 隔 1 周 1 次 。 给 药 前 后 给 低 磷 人 饮食 2 一 4 周 。 本 
有 血管 并 发 症 病史 或 年 龄 二 60 岁 , 对 这 类 患者 主 法 应 用 方便 ,疗效 高 ,缓解 率 达 75%~85 交 ,缓解 期 可 持续 
进行 诅 脉 放血 二 小 剂 全 阿司匹林 十 羟基 腺 治疗 。 中 危 患 者 。 半年 到 数 年 。 因 可 造成 骨 艇 造血 抑制 .急性 白血病 和 非 千 


指 万 上 述 商 危 因素 ,但 有 心 许 A、WBC 二 15 xX 。 血 系统 肿瘤 发 生 率 提高 ;因此 仅 用 于 需 经 党 放血 ,长 期 应 用 
10 二 或 尚 水 平 JAK2V617F 基 国 突变 ; 低 危 患者 指 无 高 。 上 骨骸 


骨 角 抑 制药 不 见效 ,以 及 肝 、 肾 功能 尚好 的 老年 患者 。 
危 央 泰 .也 无 心血 管 危 险 因 大。 对 于 中 , 低 危 患 首 . 主 张 进 
行 藤 脉 放血 二 小 剂 世 阿 司 匹 本 治疗 。 


(三 ) 骨髓 抑制 药物 有 效率 为 80% ~85%, 适 用 于 
(一 ) 静脉 放血 疗效 迅速 , 简 


也 细胞 显著 增多 ,反复 放血 无 效 着 。 状 基 脲 对 真 红 骨 骨 抑 
单 安全 。 定 期 的 放血 治 。”” 制 胃 了 ,上 且 一 般 无 致 白血病 作用 。 常 用 剂 民 为 15 一 20mg/ 
和 胞 数 基 在 正常 范围 ,保持 男性 血红 所 白 所 Lt0g， kg. 维 持 自 细胞 在 (3.5--5)X10*7L 时 须 间 区 服 用。 羟基 
仿 站 二 1290g 世 可 以 溢 免 血栓 形成 的 并 发 逐 无 效 者 可 选用 EF :,2~-6mgyd; 葵 丁 酸 氮 并 (CB1348) 


放 而 2 一 3 次 .每 次 300~500ml, 浇 全 及 有 心身 管 i 一 10mg/d; 环 磷 酰 腔 100 一 150mg yd. 美 法 仑 (左旋 茶 两 氨 


细胞 增 





祭 蜡 丰 因 造血 干细胞 移植 外 ,目前 临床 上 的 其 他 治疗 
方法 均 不 能 治 僵 PV., 不 能 改变 其 自然 病程 或 延长 趾 者 生 
从。 因 


此 .PV 的 治疗 日 的 包括 :人 D 降 低 血 栓 形 成 和 出 血 风 
并 降低 转化 为 骨 艇 纤维 化 和 白血病 的 风险 ;四 处 理 可 能 
在 的 并 发 症 如 血栓 形成 出 血 、 粮 
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酸 所 并 )4 一 6mg/d; 烷 化 剂 有 致 突变 作用 。 哌 泊 溴 烷 Cpipo- 
broman) 开始 剂量 每 日 75mg:, 当 血细胞 比 容 下 降 改 为 每 日 
50mg, 维 持 量 25mg, 每 日 1 次 。 本 药 属 烷 化 剂 类 ,毒性 较 
其 他 烷 化 剂 低 。 三 尖 杉 酯 破 对 红 系 DNA 合成 有 抑制 作 
用 ,国内 报告 疗效 满意 ,疗效 持续 时 间 也 较 长 。 

(四 ) 于 扰 素 重组 干扰 索 -a 作用 机 制 是 抑制 造血 细 
胞 的 增殖 作用 ,同时 可 以 抑制 血小板 衍生 生长 因子 
4PDGF) 以 减少 骨髓 纤维 组 织 增 生 。 剂 量 每 次 300 万 一 500 
万 U, 皮 下 注射 ,每 周 3 次 。 

(五 ) 阿 那 格雷 (anagrelide) ”用 于 真 红 伴 血小板 增多 
而 用 羟 林 脲 不 能 控制 的 患者 。 用 法 见 下 一 节 原 发 性 血小板 

(六 ) 异 基因 造血 干细胞 移植 ” 异 基因 造血 干细胞 移 
植 是 目前 根治 PV 的 唯一 方法 ,适用 于 高 危 伴 有 继 发 性 骨 
通 纤 维 化 的 PV 患者 。 但 对 于 预后 良好 的 PV 患者 ,由 于 
预期 寿命 长 ,移植 风险 大 ,选择 移植 宜 慎重 。 

(七 ) 抗 血 管 生成 药物 ”治疗 对 伴 有 继 发 骨 和 锯 纤 维 化 
症 的 PV 患者 ,应 用 沙 利 度 胺 及 雷 利 度 胺 能 减轻 患者 的 贫 
血 、 血 小 板 减 少 及 脾 大 症状 ,可 酌情 使 用 。 

( 八 ) 其 他 ”有 高 尿酸 血 症 应 口服 别 嗓 醇 及 碱 性 药物 。 
皮肤 冶 痒 者 用 组 胺 H，* 受 体 持 抗 药 如 西 味 替 丁 . 赛 康 喧 。 
红斑 性 肢 痛 可 用 小 剂量 阿司匹林 ,无 效 也 可 用 阿 那 格雷 。 
PV 后 骨 信 纤维 化 期 伴 巨 脾 . 各 种 治疗 无 效 , 亦 可 考虑 切 
脾 , 但 务必 慎重 。 有 报道 用 伊 马 替 尼 (STI571)400mg/d. 口 
服 , 可 以 减少 放血 治疗 次 数 。JAK2 抑制 剂 如 TG101209， 
其 临床 应 用 尚 须 经 过 临床 验证 。 

















【预后 】 

本 病 进 展 缓慢 ,如 无 闫 重 并 发 症 可 生存 10 一 15 年 以 
上 。 不 治疗 者 平均 生存 仅 18 个 月 。 死 亡 原因 主要 为 血栓 、 
栓塞 及 出 血 ,部 分 患者 晚期 可 转变 为 白血病 或 发 生 骨 伪 纤 
维 化 , 骨 甸 衰 竟 。 
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第 三 节 ” 原 发 性 血小板 增多 证 


原 发 性 血小板 增多 症 (essential thrombocythemia, ET) 
系 主 要 累及 巨 核 细胞 系 的 MPN。 其 特征 为 外 周 血 中 血 小 7 
板 持续 增多 , 且 伴 功能 异常 : 骨 艇 中 巨 核 细胞 过 度 增殖 , 临 | 
床 有 自发 出 血 倾向 及 或 有 血栓 形成 . 约 半数 患者 有 脾 大 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

本 病 是 起 源 于 多 能 干细胞 的 克隆 性 疾病 , 巨 核 细胞 - 血 
小 板 系列 占 优势 增殖 。 可 能 是 因为 异常 克隆 对 调节 因子 的 
优先 反应 使 得 其 能 够 分 化 为 成 巨 核 细 胞 -血小板 系列 。 这 
些 改变 还 伴随 着 异常 CFU-MEG 克隆 细胞 核 的 核 内 复制 。 
其 他 的 细胞 因子 (例如 IL-3、IL-6、IL-11) 也 在 不 同 的 阶段 
起 作用 ,并 与 血小板 生成 素 起 协同 作用 。2005 年 以 来 研究 
发 现 , 原 发 性 血小板 增多 症 中 存在 JAK2 基因 点 突变 即 
JAK2 V617F 突变 ， 
上 。JAK2 基因 突变 可 引起 JAK-STAT 等 信号 脂 





































外 ,还 可 引起 血小板 生成 素 受 体 (TPOR) 、 粒 细胞 集落 因 子 
受 体 (G-CSFR) 等 异常 活化 及 信号 传导 ,造成 巨 核 细胞 系 


及 粒 系 祖 细胞 异常 增生 ,可 能 是 ET 的 发 病原 因 。 

在 3 外 一 5 站 的 ET 患者 中 发 现 血 小 板 受 体 基 因 或 
MPL 基因 的 ,如 MPL W515L KK。 体外 研究 发 现 、 
MPL W515L/K 突变 的 骨 艇 移植 小 鼠 模 型 表现 为 显 蘑 的 
血小板 增生 和 秘 外 血细胞 生成 .与 ET 的 发 病 有 关 。MPL 
突变 患者 较 JAK2 V617F 阴性 患者 年 龄 明显 偏 大 .更易 出 
现 动脉 血栓 ; 较 之 JAK2 V617F 阳性 .表现 出 较 低 血红 
蛋白 水 平和 较 商 的 血小板 计数 。 但 是 MPL 突变 并 不 影响 
生存 期 .骨骼 纤维 化 和 向 白血病 转化 以 及 血栓 .出血 等 并 发 
症 的 发 生 。 

其 出 血 机 制 是 由 于 血小板 便 虽 多 .但 有 功能 缺 阶 .如 血 
小 板 黏附 及 聚集 功能 减退 .释放 功能 异常 .血小板 第 3 因子 
活性 降低 、5- 产 色 胺 减少 等 :部 分 患者 有 凝血 功能 异常 .如 
纤维 蛋白 原 .凝血 酶 原因 了 于 V .因子 碍 的 减少 ,可 能 是 由 于 
活血 因子 消耗 过 多 引起 ;由 于 本 病 大 部 分 发 生 在 老生 点 江 ， 
可 能 合并 血管 退行 性 改变 . 吻 形 成 血栓 ,造成 血管 远 
殖 、 神 死 区 破 演出 血 。 因 血小板 过 多 ,活化 的 血小板 产生 血 
栓 索 .引起 血小板 强烈 的 聚集 妖 放 反应 .形成 微血管 恰 紧 ， 
进一步 发 展 为 血栓 、 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


晚期 原 发 性 血小板 增多 症 , 可 有 肝脏 和 其 他 脏 咒 的 艇 
外 造血 。 


【临床 表现 】 
原 发 性 血小板 增多 症 , 每 年 发 病 率 为 0.1/10 万 。 中 位 
发 病 年 龄 60 岁 (范围 2~90 岁 ), 好 发 于 50 一 70 岁 。 女 : 
男 =1.3: 1。 起 病 缓慢 。 约 有 20% 的 患者 ,尤其 年 轻 患 
者 ,发 病 时 无 症状 .偶尔 因 血 小 板 增多 及 脾 大 进一步 检查 而 
确诊 。1/3 的 患者 就 诊 时 表现 为 功能 性 或 血管 舒 缩 性 症状 
包括 血管 性 头痛 、 头 器、 视觉 模糊 手掌 及 足 底 灼 痛感 ,肢体 
末梢 麻木 。80% 的 患者 因原 因 不 明 的 出 血 及 血栓 形成 而 就 
诊 。 出 血 为 自发 性 ,可 反复 发 作 ,以 胃 肠 道 出 血 常见 ,也 可 
[并 及 齿 眼 出 血 、 血 尿 、 呼 吸 道 出 血 、 皮 肤 及 恭 膜 瘀 班 , 但 紫 
疾 少 见 。 有 时 可 因 手 术 后 出 血 不 止 而 被 发 现 。 偶 有 脑 出 
血 . 引 起 死亡 。 血 栓 发 生 率 较 出 血 少 。 国 外 报告 血栓 形成 
较 国 内 多 见 。 国 内 统计 30% 有 动脉 或 静脉 血栓 形成 。 静 
脉 以 脾 、 肠 系 膜 及 下 歧 静 脉 为 血栓 好 发 部 位 。 下 上 肢 血 管 栓 
塞 后 ,可 表现 为 肢体 麻木 感 ,疼痛 ,甚至 坏 盖 。 也 有 表现 为 
红斑 性 肢 痛 , 间 苏 性 跨行 。 肠 系 膜 血 管 血 栓 形 成 可 致 呕吐 、 
腹痛 。 肺 、 悄 、 彤 上 腺 或 脑 内 发 生 栓塞 可 引起 相应 临床 症 
状 .可 成 为 致死 的 原因 。 脾 大 见于 50% 一 80 多 的 病例 ,一 
般 为 经 到 中 度 肿 大 ,少数 患者 有 肝 大 。 





让 














【实验 室 检查 】 
(一 ) 血 象 ”血小板 计数 多 在 (1000 一 3000) x 103/L 


之 间 ,最 高 可 达 20 000X10/L。 血 小 板 形态 - - 般 正 常 ,但 
有 巨大 型 .小 型 及 果 形 , 常 聚 集成 堆 ,偶尔 见 到 巨 核 细 胞 碎 
1 及 裸 核 。 白 细 包 计 数 可 正常 或 增高 ,多 在 (10 一 30) X 
107” 工 ,偶尔 可 达到 (40 一 50) x 10*/ L, 一 般 不 超过 50X 
10 [分 类 以 中 性 分 叶 核 粒 细胞 增多 为 主 。 因 失 血 , 少 数 
患者 可 致 低 色素 性 贫血 . 红 细 抱 大 小 不 均 、 中 心 淡 染 ,多 染 
性 ,可 见 哮 碱 性 点 彩 及 罕 - 胶 小 体 。 
(二 ) 骨 储 象 ” 有 核 细胞 兽 生活 牙 或 明显 活 牙 , 巨 核 细 
胞 增生 尤为 显著 ,原始 及 幼稚 巨 核 增多 ,有 大 量 血小板 聚集 
成 玲 。 
(三 ) 出 .凝血 试验 出 血 时 间 逢 长 ,凝血 酶 原 消耗 时 
问 和 缩短 ,血块 退缩 不 展 。 血 小 板 黏附 功能 及 肾上腺 素 和 
ADP 诱导 的 皮 集 切 能 沟 降 低 . 但 对 胶原 聚集 反应 一 般 正 常 。 
土 部 分 凝血 活 酶 时 间 延 长 。 
` 了 乳酸 脱氧 酶 .血清 酸性 磷酸 酶 均 
增高 :中 性 粒 细胞 碱 性 活性 也 增高 。 部 分 患者 因 血 
小 板 破坏 ,大 量 钾 离子 释放 到 血 中 ,引起 假 性 高 钾 血 症 。 
(五 ) 其 他 ”染色 体检 查 部 分 患者 有 21 号 染色 体 长 辟 
向 失 (21d ), 也 有 报告 21 号 染色 体 长 辟 大 小 不 一 的 变异 。 
悄 信 袖 细胞 培养 有 自发 的 巨 核 细 胞 或 红细胞 克隆 形成 。 
加 一 57 光 的 患 省 有 JAK2 基因 突变 。3 到 一 5 叹 的 患者 
有 MPL W5171 天 划 
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【诊断 与 鉴别 诊断 了 

2008 年 WHO 提出 的 诊断 标准 :@ 血 小 板 持续 之 450 
X10*7L;@ 骨 般 活 检 示 主要 为 巨 核 系 增 生 , 多 为 体积 大 ,成 
涩 户 核 细 胞 , 粒 系 或 红 系 无 显著 增生 亦 无 明显 左 移 ;@@ 除 外 
PV、PMF、BCR-ABL1 阳性 CML、 MDS 或 其 他 般 系 肿瘤 
( 按 WHO 诊断 标准 ); 名 有 JAK2V617F 或 MPL 515L/K 
突变 或 其 他 克隆 性 标记 ,如 缺乏 上 述 基 因 异 常 ,应 排除 反应 
性 血小板 增多 症 ( 缺 铁 . 切 脾 后 ,感染 、 炎 症 , 结 缔 组 织 病 、 肿 
瘤 转移 ,淋巴 增殖 性 疾病 、 手 术 后 )。 

符合 以 上 四 条 标准 ,可 诊断 ET; 如 有 前 三 条 符合 . 即 
使 反应 性 因素 不 能 除外 .诊断 ET 也 有 可 能 。 

原 发 性 血小板 增多 症 应 与 下 列 疾病 鉴别 : 

(一 ) 其 他 骨骼 增殖 性 肿瘤 ”真性 红细胞 增多 证, 慢性 
粒 细胞 白血病 及 骨髓 纤维 化 , 缘 可 伴 有 血小板 增多 。 但 真 
性 红细胞 增多 症 以 红细胞 增多 为 突出 表现 。JAK2V617F 
阳性 的 ET 更 类 似 于 PV, 其 外 周 血液 红细胞 和 和 白细胞 水 平 
较 高 , 骨 骨 增生 更 明显 ,静脉 血栓 形成 及 转化 为 PV 的 可 能 
更 大 , 故 有 人 提出 JAK2V617F 阳性 的 ET 和 PV 其 难 区 
别 。JAK2V617 阴性 的 ET 常 有 脾 大 ,骨骼 巨 核 细 胞 发 育 
不 良 ,容易 转化 为 白血病 。 慢 人 性 粒 细胞 白血病 以 粒 细胞 系 
列 增生 为 主 ,外 周 血 中 白细胞 显著 增多 ,出 现 幼稚 粒 细胞 ， 
中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 积分 明显 降低 ,染色 体检 查 可 见 到 
Ph 染色体 。 骨 骨 纤 维 化 的 患者 外 周 血 中 有 幼 红 、 幼 粒 细 
胞 ,红细胞 大 小 不 等 及 见 到 泪 滴 样 红细胞 增多 , 骨 摆 大 多 二 
抽 , 峭 骸 活 检 有 纤维 化 的 表现 。 原 发 性 铁 粒 幼 细胞 贫血 及 
骨 藤 增生 异常 综合 征 中 的 亚 型 5q- 综 合 征 也 可 有 血小板 增 
多 ,但 有 相应 的 细胞 学 特点 。 | 

(二 ) 继 发 性 血小板 增多 症 ”见于 脾 切 除 后 , 脾 著 缩 、 
急性 或 慢性 失血 ,溶血 ,外伤 及 手术 后 ,慢性 感染 、 风 混 性 疾 
病 、 坏 死 性 肉芽 肿 . 炎 症 性 肠 病 、 恶 性 肿瘤 ,分 绕 应 用 肾 上 
腺 类 等 药物 , 戒 酒 后 .维生素 Bs 和 叶酸 缺乏 纠正 后 也 可 下 
起 血小板 增多 。 东 入 细胞 培养 , 原 发 性 血小板 增多 症 有 上 日 
发 性 巨 核 细胞 集落 形成 ,可 与 继 发 性 区 别 。 





ET 患者 的 生活 质量 主要 与 血栓 相关 ,少数 血小板 数 
高 (1500X107L) 的 患者 可 有 出 血 症状 。 因 此 ET 的 
治疗 目标 应 是 项 防 血栓 和 出 血 , 降 低 疾病 转化 的 风险 。 合 
娃 治 疗 必须 建立 在 对 危险 度 的 分 层 的 基础 上 。 高 危 因 素 包 
括 ,@ 年 龄 宕 60 岁 ;@@ 既 往 有 血栓 病史 或 有 心血 管 危险 办 
素 ;@ 血 小 板 数 宇 1500X10/1。 对 于 高 危 患 者 应 选用 低 剂 
大 阿司匹林 和 关 基 腺 治疗 ,对 年 龄 二 40 岁 或 合并 妊娠 的 高 
和 危 ET 患者 可 选用 干扰 素 。 而 对 低 危 患者 应 尽 员 名 免 使 用 
萌 角 抑制 性 药物 , 若 无 柳 忌 ,可 给 予 低 剂 二 阿司匹林 。 

(一 ) 骨 艇 抑制 性 药物 “首选 羟基 月 ,剂量 1~2gid， 
分 2~3 次 口服 。 白 消 安 也 可 选用 ,开始 4~6mg d. 分 次 或 














一 次 口服 , 待 血小板 计数 减少 到 一 半 时 .剂量 也 相应 减少 一 
半 。 血 小 板 减少 至 正 党 *。 其 他 如 茶 丁 






酸 拟 芥 ( 瘤 可 宁 )? 和 环 或 个 体 敏感 性 分 
别 选用 。 


(二 ) 阿 那 格雷 (anagrelide) 对 痉 基 上 逐 抵抗 或 耐 药 的 
高 危 ET 患者 . 唑 并 喧 昱 哄 的 衍生 物 阿 那 格 电 可 作为 二 
线 药物 治疗 。 阿 那 格雷 可 抑制 巨 核 细 胞 成 熟 .使 血小板 产 
生 减 少 。 有 效率 90 外 。 推 荐 起 始 剂 是 0. 5mg. 每 天 4 次 或 
lmg, 每 天 2 次 ,一 般 不 超过 4mg/d. 维持 剂量 2.0 一 
2.5mg/d。 不 良 反 应 有 头痛 、 体 液 满 留 、 体位 性 低 血 压 、 心 
怪 , 心 动 过 速 ,心力 衰 竟 等 。 

(三 ) 血小板 分 离 术 可 以 迅速 减少 血小板 数量 ， 
症状 。 常 用 于 轩 肠 道 出 血 、 媳 娠 及 分 婉 、 选 择 性 手 

(四 ) 干扰 素 -@e 干扰 来 -a 可 抑制 巨 核 细 胞 生成 血 小 
板 及 使 血小板 生存 时 间 缩 短 , 剂 基 300 万 U. 每 天 1 次 , 根 
据 耐 受 狂 和 治疗 反应 调 由 和 入 .每 周 3 次 的 维持 量 可 抑制 
血小板 生成 达 数 年 之 久 。 停 药 后 血小板 回升 。 但 因 长 期 应 
用 的 相关 剖 作 用 ,不 推荐 作为 一 线 用 药 .可 用 于 年 轻 的 高 危 















五 ) 放射 性 核 素 ?P 可 口服 或 静脉 注射 ,首次 剂量 
3~~4mCi, 如 有 必要 3 个 月 后 再 给 药 1 次 。 因 有 诱发 白 血 
病 的 可 能 , 现 一 般 不 主张 用 。 
六 ) 低 剂 量 阿司匹林 “在 没有 对 阿司匹林 禁忌 的 情 
况 下 , 低 危 组 推荐 小 剂量 阿司匹林 治疗 ,但 在 血小板 盖 1500 
入 10 7L 时 ,阿司匹林 可 增加 出 血 的 风险 。 高 危 组 可 在 用 
羟基 腺 的 基础 上 ,加 用 低 剂量 阿司匹林 ,以 防止 血栓 形成 。 
七 ) JAK2 抑制 物 如 ruxolitinib 在 目前 的 临床 试验 
中 能 使 近 一 半 的 患者 血小板 数目 恢复 正常 .随访 15 个 月 . 
82% 的 患者 血小板 水 平 维持 在 600X10:/L 以 下 。12% 的 
患者 可 见 JAK2 等 因 负 荷 减低 了 50 交 以 上 临床 效 
果 与 是 奋 有 .JAK 突变 或 等 位 基因 负荷 大 小 无 关 。 

( 八 ) 其 他 对 于 必须 手术 治疗 的 ET 患者 ,在 施行 手 
术 前 7 一 10 天 禹 要 停止 抗 血小板 治疗 。 在 择期 手术 中 ,使 
用 降 细 胞 药物 的 其 血小板 计数 必须 处 于 正常 值 范 围 。 
对 于 所 有 患者 应 预防 性 使 用 低 分 子 肝 素 防 止 术 后 血栓 了 形 
成 。 脾 静脉 栓塞 必须 长 期 抗 凝 治疗 ,要 合并 使 用 产 基 朋 , 使 
血小板 计数 二 400X10*7IL_。 


























【病程 与 预后 】 

根据 血小板 增多 的 程度 .病程 不 一 。 大 多 数 病例 进展 
缓慢 ,中 位 生存 期 10~15 年 。 约 25% 患 省 可 转 为 骨 身 各 
维 化 ,部 分 病例 可 转化 为 真性 红细胞 增多 症 ,<.5 汉 病例 可 
转化 为 MDS 或 AML。 重要 脏 器 有 血 检 形成 及 出 血 常 为 
本 症 致死 的 主要 原因 。 
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第 四 节 ” 原 发 性 骨髓 纤维 化 


庄 静 丽 ” 王 宝 珍 

原 发 性 骨髓 纤维 化 (primary myelofibrosis, PMF) 是 
MPN 的 一 种 ,主要 表现 为 骨 篮 中 巨 核 细胞 和 粒 细 胞 显著 增 
生 伴 反 应 性 纤维 结缔 组 织 沉积 . 伴 艇 外 造血 。 临 床 特点 起 
病 缓慢 , 脾 常 明显 肿 大 .外 周 迄 中 出 现 幼 红 和 幼 粒 细胞 , 骨 






镭 穿 刺 常 干 抽 和 人 骨 散 增生 低下 。 男 和 女 发 病 率 相等 : 白 种 
人 较 其 他 种 族 多 见 。 好 发 于 中 老年 .但 儿童 甚至 婴儿 亦 可 


见 到 。 


【发 病 机 制 】 

本 病 系 多 能 干细胞 恶性 克隆 性 疾病 . 骨 艇 纤维 化 的 程 
度 和 授 外 造血 的 范围 并 不 相关 ,纤维 组 织 增 生发 生 在 骨 般 、 
脾 、 肝 链 外 造血 的 周围 。 近 年 发 现 一 组 与 结缔 组 织 增 生 有 
关 的 生长 因子 如 血小板 衍生 生长 因子 (PDGP) , 巨 核 细 胞 
衍生 生长 因子 (MKDGF)、 上 皮 生 长 因子 (EGF) 及 B 转 化 生 
长 因子 (BTGF) 在 巨 核 细 乃 中 合成 .储存 在 血小板 的 s 频 
粒 中 。PMEF 有 无 效 性 巨 核 细胞 生成 . 修 坏 的 巨 核 细胞 释放 
出 大 量 PDGF、EGF 及 8-TGF 等 协同 刺激 纤维 细胞 的 增 
生 , 分 泌 胶 原 . 同 时 役 放 出 血小板 因子 。 后 者 抑制 忱 库 酶 的 
活性 ,使 胶原 降解 减少 .导致 胃 纤 的 形成 。 但 在 急性 白血病 
和 播 散 性 恶性 肿 癌 的 骨 藤 中 发 生 纤 维 化 . 蕊 核 细胞 并 不 增 
多 .可 能 系 ; 于 而 引起 纤维 组 
组 增生。 临床 和 有 诡 
的 代谢 产物 能 调 讲 职 。 因而 当 甲 状 实 
能 或 维生素 D 代谢 亲 乱 时 .也 可 导 笋 骨 散 纤维 化 。 近 年 研 
究 表 明 原 发 性 骨 莉 纤维 化 与 JAR2 V617F 突变 有 密切 联 
系 - 此 外 , 约 103 2? V617F 阴性 的 PMF 患者 中 有 
TPO 基因 激 活 突 变 :上 骨 祥 增生 性 自 血 病 病毒 擅 基 国 
CMPTL) 突 变 (MPLW515L KR) ,其 他 MIPN 相关 基因 如 CBI 
(在 MPEF 约 10*%)、 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


ASXTILI(additional sex comb like 21) 基 因 突 变 、TET2 (te 
n2 eleven translocation 2) 基 因 突 变 在 少数 PMF 患者 中 有 
表达 , 据 研 究 与 PMEF 发 病 有 关 。 

至 于 尽 外 造血 也 是 同一 异常 刺激 引起 的 增生 反应 ;也 
可 能 由 于 骨 艇 纤维 化 过 度 增生 破坏 正常 的 骨髓 超 微 结构 ， 
因而 造血 前 体 细胞 从 骨髓 中 释放 进入 周围 血 . 并 在 肝 、 脾 等 
贸 外 器 官 增殖 ,而 不 是 代 偿 作 用 。 


〖 临 床 表现 】 

本 病 大 多 在 50 一 70 岁 间 发 病 。 起 病 缓慢 ， 
患者 诊断 时 无 自觉 症状 或 仅 表现 有 乏力 ,多 汗 、 消 瘦 , 体 重 
减轻 及 脾 大 引起 上 腹 闷 胀 感 等 。 严 重 的 患者 可 有 上 骨 痛 .发 

热 .贫血 .出 血 , 因 高 尿酸 血 症 有 4% 的 患者 可 引起 籽 结 石 
40% 引 起 痛风 性 关节 炎 。 个 别 患者 因 耳 骨 硬 化 可 致 听力 减 
退 。 发 热 多 数 可 由 感染 引起 ,可 有 原因 不 明 的 腹泻 。 由 于 
禾 外 造血 可 引起 相应 器 官 的 症状 ,几乎 所 有 患者 均 有 上 脾 大 ， 
有 的 报道 脾 大 速度 每 年 lem, 约 50 吧 的 患者 就 诊 时 脾 大 已 
达 盆 腔 , 质 地 中 等 硬 。 脾 不 大 者 罕见 。 脾 大 与 脾 血 流量 增 
加 、 肝 内 血 流 蛆 力 增高 及 脾 藤 外 造血 有 关 。 50 兴 一 70 泊 的 
患者 有 肝 大 ,多 为 轻 到 中 度 肿 大 ,个 别 的 可 达 脐 下 , 质 坚硬 

ni 表面 光滑 。 约 有 10%~20% 的 病例 合并 肝 硬 化 ， 

由 于 肝 血 窦 膨 围 血管 阻塞 及 及 肝 灾 髓 外 造血 引起 门静脉 血 流 

芷 增加 所 致 。 轩 肝 葡 脉 或 门静脉 内 血栓 形成 可 导致 门静脉 

不 或 Budd-Chiari 综合 征 。 胸 骨 压 痛 少 见 。 面色 苍白 与 

贫血 程度 有 关 。 少 数 患 者 由 于 无 效 红细胞 生成 可 有 黄 疤 。 
因为 淋巴 结 极 少 有 化 外 造血 此 ， 故 肿 大 不 明显 。 








约 30 中 的 















【辅助 检查 】 
(一 ) 血 象 大 多 数 患者 就 诊 时 均 有 轻重 不 等 的 贫血 ， 
晚期 可 有 严重 的 贫血 ,通常 属 于 正 细胞 \ 正 色素 型 。 成 熟 红 








细胞 有 显著 


改变 及 异形 。 贫血 的 原因 可 由 于 脾 大 、 
脾 功 能 亢进 


-细胞 破坏 增加 以 及 部 分 患者 长 期 大 量 红 细 
胞 增生 , 继 发 叶酸 缺乏 所 致 。 网 织 红细胞 比例 经 度 度 增多 ,在 
2%~5 光 之 间 。 约 70% 的 患者 外 周 血 中 出 现 幼 粒 、 幼 红 细 
胞 ,也 是 本 病 的 特征 之 一 

让 细胞 计数 多 增加 一 般 在 (10 一 30) X10 71, 很 少 起 

过 50X10%/L. 少 数 患者 白细胞 可 减少 到 (2~-4) x 10? 71.。 
分 类 中 以 成 问 申 性 粮 细 胞 为 主 ,也 可 见 到 中 幼 粒 , 晚 幼 粒 细 
胞 ,总 放 胞 利 早 幼 粒 细胞 。 暗 酸性 粒 细 胞 和 嗜 碱 性 
粒 细 有 度 增加 。 

血小板 计 rh 约 13 的 病例 血小板 增加 .个 别 

可 达 1000 关 10 4， 外 周 血 中 可 见 到 大 面 畸 形 的 血小板 ， 

代 见 鼎 核 细胞 全 i 核 细 胞 。 自 小 板 功 能 有 缺 陶 。 

(二 ) 骨 角 检 查 | 约 有 113 的 病例 * 

片 有 核 细胞 常 增 和 后 低下 .也 可 为 增生 

活检 见 到 大 怖 网 状 纤维 组 织 为 诊断 在 病 的 依据 - 外 

相像 入 的 选调 纪 红 用 [组 增生 的 程度 不 同 




























由 a 现 
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改变 可 分 为 三 期 :QD 早期 全 血细胞 增生 期 伴 有 纤维 组 织 增 
生 ;@ 中 期 骨 骨 萎 缩 与 纤维 化 期 ;@ 晚 期 骨 丹 纤维 化 和 骨 质 
硬化 期 。 

(三 ) 脾 穿 刺 液 涂 片 、 脾 穿刺 涂 片 显示 淋巴 细胞 和 交 、 
红 . 巨 核 三 系 细胞 均 增 生 。 脾 穿刺 涂 片 诊 断 价值 较 大 ,但 有 
出 血 的 危险 ,必须 慎重 考虑 。 

(四 ) 肝 穿 刺 与 活检 ”如 同 脾 一 样 有 血 外 造血 。 在 肝 
窦 中 见 到 幼稚 红细胞 及 巨 核 细胞 ;幼稚 粒 细胞 在 门 脉 区 多 
见 。 

(五 ) X 线 检查 ” 约 50% 的 病例 X 线 检查 有 骨 质 硬化 
征象 , 骨 质 密度 不 均匀 性 增加 , 伴 有 斑点 状 透亮 区 ,形成 所 
谓 “ 毛 玻璃 样 改变 ; 也 可 见 到 骨 质 朴 松 ,新 骨 形 成 及 骨膜 花 
边 样 增 厚 。 骨 质变 化 好 发 于 长 肯 的 干 央 端 . 疹 椎 ` 骨 盆 、 下 
肢 的 长 骨 、 肢 骨 、 肋 骨 等 尤为 明显 ,部 分 病例 Ns 

(六 ) 放射 性 核 素 骨 钥 扫 描 ” 放 射 性 胶体 (” 锝 、 铁 
i 内 红 血 、 脾 、 寿 颖 条 撒 拓 取 而 出 现 放射 性 浓 信 

区 。 骨 锯 纤 维 化 的 患者 肝 、 脾 藤 外 造血 区 积累 了 大 量 放 射 
ly 长 骨 近 端 等 有 纤维 组 织 增 生 改 变 的 红 链 则 不 能 显示 
放射 浓 集 区 。 

(七 ) 染色 体检 测 ” 约 半数 染色 体 不 正常 ,常见 为 C 


i 9 号) 染色 体 呈 三 体 ,也 可 有 del(13q) ,del(20q)。 
Ph 染色 体 阴 性 。 


( 八 ) 其 他 ”血清 破 性 磋 酸 酶 .尿酸 ,乳酸 脱 气 栈 \ 维 生 
组 胺 均 见 增高 。2/3 的 慢性 病例 血清 碱 性 傍 酸 本 
因 骨 病 改变 增加 ,但 随 着 病程 进展 逐渐 降低 。 


素 Bu 及 


2008 年 WHO 提出 的 诊断 标准 : 

主要 标 准 :D 巨 核 细胞 增生 和 到 集 伴 异形 (下 核 细胞 大 
小 不 一 , 核 桨 比例 不 一 致 ,染色 质 浓 集 ,球状 或 不 规则 折 营 ) 
常 伴 网 状 和 (或) 胶原 纤维 增生 。 如 网 状 纤维 增生 六 如 ,下 核 
细胞 的 改变 必须 华 有 崩盘 细胞 的 增生 ,主要 是 粒 系 增生 , 红 
系 增生 减少 (纤维 化 前 期 )。 加 除外 PV、BCR-ABI 阳性 
CML.MDS 或 其 他 凯 系 肿瘤 。@ 有 JAK2V617F 突变 或 其 他 
克隆 性 标记 (如 MPLW515K/L) ,如 缺乏 克隆 性 标记 , 则 寡 除 
、 自 身 免疫 性 疾病 或 其 他 慢性 炎症 性 疾病 ` 稳 细胞 所 
血 病 或 其 他 淋巴 系 肿 癌 ,转移 性 肿 阁 或 慢性 中 毒性 肯 角 病 。 

了 :标准 :@ 幼 蕉 粒 细胞 .有 核 红细胞 :四 血 消 DH 
A 
主要 标准 和 两 项 次 要 标准 即 可 以 诊断 。 
pw 临床 上 可 分 为 两 期 ;@ 纤 维 化 前 期 : 骨 艇 增生 ' 侠 
莹 或 只 有 轻 度 网 状 纤维 增生 ;@ 纤 维 化 期 :出 现 肝 脾 大 , 幼 
粒 < 细胞 贫血 ` 泪 注 样 红细胞 ` 骨 骨 显 落网 状 或 胶原 纤 
+ 硬化 表现 。 




















,并 常 有 入 


【鉴别 诊断 】 


PME 应 和 下 列 疾 病 鉴 别 :四 慢 性 粒 细 炮 门 面 病 :两 人 





均 可 巨 脾 , 和 白血病 计数 增加 ,周围 血 出 现 中 幼 粒 、 晚 幼 粒 细 
胞 ,但 慢 粒 发 病 年 龄 轻 ,白血病 计数 常 超过 (100 一 300) X 
10?/L, 血 片 中 较 少 有 幼 红细胞 ,红细胞 畸形 也 不 似 PMF 
典型 。 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 活性 降低 或 消失 以 及 有 Ph 染色 
体 均 可 与 PMF 区 别 。@ 本 病 尚 须 与 低 增生 性 白血病 以 及 
引起 幼 粒 - 幼 红细胞 贫血 的 其 他 疾病 相 区 别 。JAK2V617F 
阳性 可 与 继 发 性 骨 化 纤维 化 鉴别 ,后 者 可 从 临床 表现 或 特 
殊 检查 中 获得 帮助 。 有 时 多 部 位 、 多 次 骨髓 穿刺 及 活检 , 才 
能 除外 继 发 性 骨 尽 纤维 化 。 


【治疗 】 

目前 对 骨 信 纤维 化 的 治疗 缺少 特效 的 措施 。 治 疗 应 根 
据 骨 佣 纤 维 组 织 增 生 的 程度 及 临床 表现 ,给 予 相应 的 措施 。 
治疗 的 目的 主要 为 改善 骨髓 的 造血 功能 ,纠正 贫血 ,出血 ， 
缓解 腺 大 所 致 的 压迫 症状 。 

(一 ) 纠正 贫血 严重 贫血 可 和 输 注 红细胞 ,要求 血细胞 
比 容 保持 在 0. 25 以 上 。 雄 激素 类 药 有 改善 骨髓 造血 功能 
的 作用 。 约 有 50% 的 患者 对 雄 激 素 有 较 好 的 疗效 ,部 分 的 
患者 还 可 使 白细胞 和 血小板 增多 ;肝病 者 慎 用 。 丙 酸 符 丽 
的 剂量 为 100mg 隔日 肌 内 注射 ,也 可 用 长 效 的 十 一 酸 军 坪 
注射 液 0. 25g 肌 内 注射 ,每 周 1 次 .或 口服 司 坦 唑 醇和 十 一 
酸 尝 酮 ( 安 雄 ) 等 。 用 法 参阅 本 篇 第 二 章 的 第 二 节 再 生 障碍 
性 贫血 。 上 述 药物 有 时 需 用 3 一 4 个 月 以 上 才能 见效 。 合 
并 有 溶血 或 血清 中 找到 免疫 复合 物 或 自身 抗体 者 ,可 给 也 
泌 尼 松 治 疗 , 剂 量 为 20 一 30mg/d。 红 细胞 水 平 低 者 可 用 人 
重组 EPO， 

(二 ) 细胞 毒药 物 治疗 ”细胞 毒药 物 除 可 以 抑制 骨 惫 
造血 组 织 的 异常 增殖 , 亦 可 以 抑制 免疫 发 病 机 制 .从 而 防止 
骨 通 纤维 组 织 的 进一步 发 展 。 一 般 用 于 脾 大 . 骨 艇 处 于 增 
生 阶 段 , 周 围 血 细胞 稍 多 的 病例 。 常 用 的 有 :@D 茶 丁 酸 氮 芥 
联合 泼 尼 松 : 葵 丁 酸 氮 芥 每 日 15mg, 泌 尼 松 每 日 3omg,3 一 
4 周 为 一 疗程 ,可 以 保持 血红 蛋白 合适 的 水 平和 减轻 脾 大 。 
四 羟基 腺 :开始 剂量 500mg, 每 日 1 次 , 渐 加 量 至 每 日 用 重 
1000 一 2000mg。 密 切 观察 脾 大 和 白细胞 .血小板 计数 。 少 
数 患 者 用 药 一 年 内 可 以 改善 症状 。@ 白 消 安 ( 马 利 兰 ) 或 5 
琉 基 呵 蛤 (6-TG); 白 消 安 剂量 每 日 2~4mg.6-TG 每 日 
20 一 40mg,6 一 9 周 后 肝 、 脾 可 缩小 ,血红 蛋白 增加 。 

(三 ) 脾 切 除 术 ” 脾 是 本 病 主 要 入 外 造血 器 官 . 约 有 
10% 一 25% 的 患者 脾 切 除 后 可 引起 肝脏 迅速 肿 大 :血小板 
显著 增高 及 感染 的 危险 。 因 此 , 脾 切 除 术 一 般 仅 限于 :OD 巨 
脾 有 明 昆 的 压迫 症状 或 出 现 脾 梗 死 引 起 的 持续 1 
名 由 于 脾 功 能 亢进 引起 顽固 性 溶血 或 血小板 减少 ,经 药 : 
治疗 无 效 且 知 长 期 反复 输血 但 造血 功能 尚未 完全 下 失 者 。 
@@ 华 有 门静脉 高 压 并 发 食管 静脉 明 张 破裂 出 血 者 。 对 血 小 
板 数 偏 商 省 , 术 后 容易 发 生菜 脉 内 血栓 ,一般 视 为 手相 x 

证 。 晚 期 骨 角 纤维 化 合并 活动 性 肝病 者 . 因 手 术 后 死亡 它 
高 达 7. 5 叹 一 25.7 听 . 亦 不 应 考虑 脾 切 除 术 。 
































第 四 章 ”骨髓 增殖 性 肿 瘙 


(四 ) 脾 区 照射 ”对 明显 脾 大 者 .照射 后 可 使 症状 减 
轻 , 脾 缩 小 ,但 疗效 短暂 .4 一 6 个 月 后 脾 又 肿 大 , 且 有 使 周 
围 血 象 进一步 降低 的 副作用 。 

(五 ) 干扰 素 -g ”有 抑制 正常 粒 系 祖 细胞 和 巨 核 细胞 
增殖 作用 ,常用 干扰 索 a-2b 治疗 ,但 仅 少 数 病例 临床 证 状 
及 体征 取得 一 定 程度 的 缓解 。 剂 量 为 干扰 素 -a 300 万 一 
500 万 U, 皮 下 注射 .每 周 3 次 。 耐 受 性 不 如 卷 基 逐 ,不 宜 
长 期 应 用 。 

(六 ) 1,25 二 羟 维生素 D， 体外 1.25 二 羟 维生素 D， 
可 以 抑制 巨 核 细胞 的 增殖 并 诱导 通 细 胞 向 单 核 细 胞 及 巨 噬 
细胞 转化 ,从 而 促使 胶原 纤维 形成 减少 及 裂解 增加 ,剂量 
0. 25~18g/d。 个 别 病例 服药 后 血红 蛋白 及 血小板 数 可 有 
所 增高 ,其 确切 疗效 有 待 积累 更 多 的 临床 资料 。 本 药 可 引 
起 血 钙 增 高 等 不 良 反 应 ,服药 期 间 应 定期 随访 测定 血 钙 、 血 
磷 。 

(七 ) 造血 干细胞 移植 ”近来 认为 造血 十 细胞 移植 是 
有 希望 的 治疗 。 同 基因 或 异 林 因 移 植 均 可 以 改变 骨 骨 纤维 
化 的 进程 ,而 且 存 在 移植 物 抗 纤维 化 的 作用 。 个 别 病例 移 
植 成 功 后 肖 藤 纤维 组 织 消 失 , 且 疗效 不 受 纤维 组 织 增生 程 
度 的 影响 。 因 移植 相关 的 不 良 反应 和 患者 的 基础 情况 差 及 
年 龄 较 大 等 而 不 能 广泛 开展 。 非 清和 通 性 造血 干细胞 移植 可 
以 放宽 移植 的 适应 证 。 

( 八 ) 新 疗法 ”目前 处 于 研发 中 JAK2 抑制 剂 如 rux- 
olitinib,TG101348 ,来 妥 替 尼 (lestaurtinib),CYT378 和 SB- 
1515 ,都 用 于 伴 有 中 危 或 高 危 因素 的 PMF. 取 得 一 定 疗效 。 
由 于 这 些 药物 对 JAK2 突变 没有 特异 性 ,虽然 叫 者 对 这 些 
药物 有 相当 好 耐 受 性 (个 别 有 严 重 的 胃 肠 道 反 应 ) .但 缺乏 
远 期 非 血液 学 毒性 资料 。 所 以 对 JAK2 抑制 剂 在 PME 治 
疗 中 的 地 位 尚 难以 确立 。 信 号 传导 抑制 剂 如 蔡 匹 法 尼 (tip 
ifarnib) ,TG101348/CYT387 等 pomalidomide, 是 一 种 免疫 
调节 剂 , 它 具 有 更 好 的 抗 癌 和 调节 细胞 因子 活性 的 作用 。 
与 沙 利 度 胺 和 来 那 度 胺 相 比 .其 毒性 作用 更 低 。 : 治 
疗 MF 相关 的 贫血 方面 前 景 看 好 。RADoo1( 依 维 讽 司 ) 是 

-种 mTOR 抑制 剂 , 它 可 以 有 效 地 防止 JAR2V617F 突变 
细胞 的 体外 增殖 。 在 工期 及 匡 茧 的 临床 实验 中 证 实 有 良好 
的 疗效 。 

( 九 ) 其 他 ”有 报告 用 大 剂 避 甲 基 泼 尼 松 龙 涌 疗 .可 使 
贫血 改善 牌 缩 小 。 开 始 剂量 30mg “(kg。 中). 用 4 天 ,以 后 
改 为 每 日 l0mg kg、5mg kg、2mg kg、lmg kg, 各 1 阅 , 继 
而 口服 泼 尼 松 维持 , 渐 减 瑟 f 也 有 报道 用 免疫 抑制 剂 ; 环 
孢 素 A、 硫 唑 味 叭 ,大 剂 基 免 疫 球 蛋白 诲 脉 注 注 可 改 藻 症状 。 
































【病程 与 预后 】 

和 艇 纤维 化 研究 和 国际 工作 组 CIWG-MRT7 通 过 对 
1001 例 PMF 患者 进行 分 析 建 立 了 一 个 分 险 分 , 
IPSS. 该 系统 包括 5 个 变 贡 .在 作出 诊所 时 进行 评 
生存 期 :中 年 龄 超过 65 岁 ;@ 血 红 蛋 让 水 平 低 于 I00g L; 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 - 


@@ 白 细胞 计数 二 25X10*/L;@ 外 周 血 中 达 1% 的 原始 细胞 : 
存在 全 身 症状 (如 盗汗 、 最 近 6 个 月 内 体重 下 降 超 过 
10% 以 及 非 感染 性 发 热 等 )。 低 危 组 (无 危险 因素 ) 预 期 生 
存 期 135 个 月 (117 一 181 个 月 ), 中 危 -1 组 (存在 1 个 危险 
因素 )95 个 月 (79 一 114 个 月 ). 中 位 -2 组 (存在 2 个 危险 因 
素 )48 个 月 (43 一 59 个 月 ), 高 危 组 (存在 3 个 或 3 个 以 上 危 
险 因 素 )27 个 月 (23 一 31 个 月 )。 在 此 基础 上 扩展 了 观察 病 
例 , 开 发 了 DIPSS 评分 系统 ,新 修订 的 DIPSS 评分 加 强 版 
积分 又 新 增加 了 3 个 变量 :血小板 计数 二 100X107 7L、; 
输 注 红细胞 不 良 的 染色 体 核 型 (十 8, 一 2 (17q) ,inv 
(3) .一 5/5q ,12p .或 者 11q 重 排 )。 用 此 分 层 评分 系统 ， 
在 一 项 包括 793 例 患者 的 病例 分 析 中 ， 中 人 危 -1 es 
p(n | 2 及 高 危 组 的 中 位 生存 时 间 分 别 为 185、78 和 16 个 月 。 
CU 有 8 光一 20 兴 的 患者 最 后 演变 为 急性 白血病 ,死因 多 
”和 硬 感 染 . 出 血 ,心力 衰竭 。 
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〖 概 述 】 


外 周 血 液 中 嗜 酸性 净 





细胞 绝对 值 大 于 0. 35 Xx 10"/L， 


称 为 暗 琶 性 类 细胞 增多 (eosinophilia) 。 和 根据 哮 酸 性 粒 细 胞 
增多 的 程度 将 其 分 为 : 吃 轻 度 


(0. 351~—1. 


增多 : 嘲 酸 性 粒 细胞 绝对 值 
Li® 2 度 增 多 ;(1.5~5.0) x 10"/L;s 
粒 纠 [路 后 和 多 可 


利 变 态 反 应 性 疾病 方 最 


5)x 1 
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i 人 只 











常见 。 随 病因 不 同 临床 表现 多 样 。 吵 酸 ; 
区 中 的 多 向 性 盘 系 礼 细 胞 .其 发 育 、 分 化 、 成 妆 受 SE 
CSF .1-3 等 细胞 生长 因子 的 调控 ,一 旦 缺乏 这 些 着 受 性 粒 
细胞 生长 因子 , 哮 配 性 粒 细 胞 将 迅速 测 亡 。 其 中 Sa 
异性 地 促进 其 分 化 发育、 成 涩 和 释放 :在 
成 增多 中 最 为 重要 。1E% 圭 况 下 嗜 酸性 粒 细 胞 主 要 驻 留 于 
组 织 中 ,特别 是 :呼吸道 得 肠 道 和 小 尿 生 池 腊 je i 
深层 组 织 之 间 , 在 组 织 内 其 生存 时 间 可 达 效 必 
细胞 的 形态 学 特征 是 核 分 两 叶 和 胞 质 ! 
性 颗粒 ,决定 了 细胞 的 染色 特性 和 功能 由 
ore 人 了 . 它 参 免疫 反应 ,能 抵御 大 的 不 能 
被 乔 喉 的 病原 体 ,如 站 虫 类 幼体 。 哮 三 有 有 
样 核心 ,由 多 种 蛋白 组 成 :包括 :中 主要 A Pa 
basic protein, MBP) .有 MBP-1 和 MBP-2， Ra 
肿瘤 细胞 .对 正常 组 织 也 有 损害 ;四 哮 酸 性 料 细 | 和 胞 肯 i ps 
白 (eosinophil cationic protein, ECP)， 可 杀伤 寄生 虫 .中 
肝素 .抑制 淋巴 细胞 分 询 ;@ 辜 酸性 粒 细 胞 衡 生 $i oe 
(eosinophil-derived neurotoxin, EDN), 可 损 伤 神经 系统 ; 
@ 噶 酸性 粒 细 胞 过 氧化 物 酶 (eosinophil pe EE y 
可 对 肿 阅 细 胞 ,寄生 虫 和 细菌 具 有 杀伤 作用 、 et 


















































要 了 抗 洲 

有 损伤 作用 。 这 些 贷 向 也 可 中 和 肝素 的 i 
入 细胞 也 能 春 哄 杀 灭 细 东 和 其 他 微生物 ,但 在 人 ete 
起 主要 作用 。 叶 酸性 粒 细胞 能 合成 多 入 细胞 因子 行使 其 功 


能 ,如 ;血小板 活化 内 子 , 能 促进 创 口 光合 和 线 继 化 的 转化 
生长 因子 (TGF)a 和 8, 与 成 人 呼吸 固 过 合 征 和 哮喘 发 病 
有 关 的 巨 涝 细胞 移动 抑制 因子 CMIF), 可 能 与 Th? 介 导 炎 
症 反应 有 关 的 虚 琶 性 粒 细 胞 也 能 生 成 和 释放 多 
种 炎症 介质 。 因 此 , 嗜 酸性 粒 细 胞 在 参与 正常 本 a 
应 的 同时 ,也 能 造成 组 织 细胞 的 损伤 。 嗜 酸 人 级 胞 中 人 
一 种 主要 的 蛋白质 成 分 (了 磅 酸 酯 本 B) 相形 陪 溉 汪 
(Charcot-Leyden) 结 晴 , 见于 与 噶 酸 性 粒 细 监 增 ee 
病 患 者 的 痰 ,其 和 组 织 内 .党 作为 嗜 琶 性 粒 细 胞 相关 疾病 的 

血 中 哄 琶 性 粒 细胞 计数 并 厅 总 能 反映 组 织 受 侵犯 及 
损伤 的 程度 。 





或 
















ee 






有 





慰 志 。 


[与 史 破 性 粒 细胞 增多 相 美的 疾病 。 ee 
(= 和 是 哺 酸 1 增多 最 常见 的 原 
内 。 单 细胞 的 原虫 感 一 般 不 避 忆 细胞 增 涡 , 而 
多 细胞 的 蠕虫 , 吸 i 染 9 引 起 嗜 酸 有 
的 程度 与 虫 体 特别 是 幼虫 侵入 组 织 的 数量 和 范围 相 平 行 。 
在 组 织 内 被 馈 的 或 仪 限 于 肠 道 膝 内 的 感染 ( 映 下 、 缘 虫族 
一 般 不 引起 叶酸 性 粒 细 胞 增多 。 但 能 破坏 肠 颖 膜 的 寄生 忠 
ee :入 细胞 增多 。 临 床上 对 原因 不明 的 叶 琶 
l 必须 仔细 了 解 其 生活 环境 和 饮食 史 , 检 查 
: eh 但 有 的 寄生 和 忠 如 旋 包 虫 , 丝 虫 天 
宏 ,| 国 而 -有 罕 生 虫 接 甬 可 能 痢 、 有 暑 哗 发 
千 彤 出 移行 年 可 疑 玫 ,必须 进行 人 有关 
































的 血液 和 组 织 学 检查 .以 明确 病因 。 
(二 ) 变态 反应 性 疾病 包括 过 敏 性 具 炎 、 支 气管 








跨 , 等 麻疹 、 血 管 神 经 性 水 用 和 药物 过 敏 反应 等 ， ne- 
哮 酸 性 粒 细 胞 增多 。 药 物 过 敏 反应 可 仅 表现 为 嗜 酸性 粒 细 


胞 增多 , 亦 可 引起 间 质 性 肾炎 、 AAA 
敏 性 血管 炎 和 免疫 母 细胞 性 淋巴 结 病 等 。 一 旦 出 现 药物 热 
和 器 官 受累 时 应 立即 停 药 。 药物 引起 的 间 质 性 肾炎 哮 酸 性 
粒 细胞 不 但 在 血液 内 增多 ,而且 在 尿 液 中 亦 可 检测 

(三 ) 感染 性 疾病 ” 某 些 传染 病 感染 期 ， 涝 酸性 粒 细胞 
常 减少 ,恢复 期 可 引起 哮 琶 性 粒 细胞 增高 , 唯 有 猩红热 急性 
期 嗜 酸 性 粒 细胞 常 增高 。 有 的 真菌 ( 曲 菌 、 球 孢子 菌 ) 感 ? 
和 个 别 的 慢性 分 枝 杆 菌 病 者 .可 有 吵 酸 ; 细胞 增多 。 

(四 ) 皮肤 病 ” 多 种 皮肤 病 如 病 疮 、 天 疱 疮 ,疱疹 性 皮 
炎 、 剥 脱 性 皮炎 湿疹、 妊娠 期 疱 交 和 凋 痒 性 等 麻疹 性 丘疹 
及 斑 块 综合 征 、 银 居 病 、 发 作 性 血管 神经 性 水 肿 等 
叶酸 性 粒 细 胞 增多 。 

(五 ) 肺 嗜 酸性 粒 细胞 浸润 症 (pulmonary infiltration 
with eosinophilia, PIE) ”是 一 组 并 不 少见 的 疾病 。 其 发 病 
机 制 多 与 异常 的 免疫 反应 有 关 , 但 病因 尚 不 确切 。 详 见 第 
十 七 篇 第 十 章 第 八 节 相关 内 容 。 

(六 ) 明 肠 道 疾病 嗜 酸 性 粒 细胞 胃 肠 炎 Ceosinophilic 
gastroenteritis) 的 发 病 与 变态 反应 有 关 , 表 现 为 消化 不 良 、 
腹痛 、 腹 海 和 发 热 等 。 外 周 血 白细胞 分 类 中 嗜 酸性 粒 细胞 




















可 高 达 60 光 以 上 ,消化 道 黏 膜 至 浆 膜 层 均 可 有 嗜 酸 性 粒 细 
兽 多 的 哮 








胞 广泛 浸润 。 病 程 可 长 达 十 余年 , 常 呈 自 限 性 。 增 
酸性 粒 细胞 存在 于 溃疡 性 结肠 炎 的 病 姑 : 溃 
炎 和 克 罗 恩 病 忠 者 的 血液 中 ,有 时 也 





增多 
(七 ) 免疫 性 疾病 ”风湿 性 疾病 (SLE、 类 风湿 关节 炎 、 
结 节 性 多 动脉 炎 、 皮 肌 炎 等 ) 、 友 







性 ee 管 9 种 与 失 





管 炎 .部 分 先天 性 免疫 缺陷 、 哮 栈 
后 及 移植 物 抗 宿主 反应 等 . 常 和 : 

( 八 ) 血液 肿瘤 ”2008 年 WHO 血液 i 
类 新 增 -- 类 疾病 目录 ,名 称 为 " 骼 系 和 淋 系 肿 
细胞 增多 和 PDGERA 、PDGERH, 或 EGFR1 异常 * 
洪 包 括 三 组 罕见 的 疾病 :@ 伴 PDGFRA 重 排 的 机 基 和 淋巴 
系 肿 疯 : i [ 


ve 
DN 














2 疾病 名 有 8 
8p11 二 细胞 综合 征 、8pll 二 细胞 白血病 ,淋巴 
这 二 纠 奖 痢 的 发 生机 制 均 与 编码 异常 栈 气 酸 激 艇 的 融合 基 
因 形 成 有 关 
已 明确 与 PDGFRA 或 FOFRI1 村 闫 前 肿 少 源 于 突变 
( 淋 、 艇 系 ) 二 细胞 .而 与 PDGFR 
是 否 也 与 多 能 ( 淋 
所 有 三 组 8 
表现 , 促 淋 已 
康利 筷 液 党 特征 也 与 


















的 多 能 









MPNT 的 
` 辐 的 临 
PDGFRA 相 











步 及 的 伴 随 其 四 有 关 。 


第 四 章 ”骨髓 增殖 性 肿瘤 


关 肿 瘤 通 常 表现 为 慢性 嗜 酸 性 粒 细胞 白血病 (CEL) 伴 主要 
累及 肥大 细胞 系列 ,有 时 也 可 累及 中 性 粒 细胞 系列 ,而 急性 
链 细 胞 白血病 (AML) 或 前 体 工 淋 巴 母 细胞 淋巴 瘤 ( 开 
LBL) 以 及 两 者 共存 伴 嗜 酸性 粒 细胞 增多 则 较 少 见 。PDG- 
FRB 相关 肿瘤 的 MPN 表现 变化 更 大 .常见 于 CMML 伴 嗜 
酸性 粒 细胞 增多 .异常 的 肥大 细胞 增生 也 可 是 其 特征 ,向 髓 
系 急 性 变 也 有 报道 。FGFR1 相关 肿瘤 以 淋巴 痛 表 现 常见 
特别 是 伴 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 的 T-LBL, 也 可 见于 CEL .前 
体 B 淋 巴 母 细胞 白血病 /淋巴 瘤 以 及 AML， 

( 九 ) 实体 瘤 ”少数 实体 肿瘤 ,特别 是 能 产生 黏 蛋白 的 
上 皮 细 胞 来 源 的 ,转移 至 浆 膜 及 骨骼 的 ,病灶 中 心 有 坏 死 的 
瘤 肿 和 肉瘤 患者 ,血液 中 亦 可 见 嗜 酸性 粒 细胞 增多 。 朗 格 











汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 ( 骨 嗜 酸 肉芽 肿 ) 多 见于 婴 幼儿 和 |) 





青少年 ,病变 主要 侵犯 骨 组 织 。 病 理 示 大 量 组 织 细胞 和 嗜 
琶 性 粒 细胞 浸润 ,但 外 周 血 嗜 酸性 粒 细 胞 多 二 10%。 
Kimura 病 (Kimura disease) 常 以 头颈 部 肉芽 肿 病变 伴 外 周 
血 嗜 酸 性 粒 细胞 增高 为 主要 临床 表现 。Kimura 病 是 一 种 
病因 不 明 的 嗜 酸性 粒 细胞 增生 性 淋巴 肉芽 肿 。 

(十 ) 异常 表 型 的 克隆 性 工 淋巴 细胞 2004 年 以 来 ， 
国外 不 少 学 者 证 明 部 分 特 发 性 高 嗜 酸性 粒 细胞 综合 征 患者 
体内 存在 着 异常 克隆 的 工 淋巴 细胞 亚 群 , 这 些 异 常 的 克隆 
性 工 淋 巴 细胞 的 表 型 以 CD3-CD4-CD8- 为 多 见 。 由 于 异 
常 克隆 工 淋 巴 细胞 产生 大 量 的 IL5、IL-3、GM-CSF .因此 
可 导致 酸 粒 细胞 大 量 增 生 。 现 认为 存在 异常 表 型 克隆 T 
淋巴 细胞 的 特 发 性 高 哮 酸 性 粒 细胞 综合 征 患者 有 可 能 发 展 
成 为 工 细 胞 淋巴 瘤 。 

(十 一 ) 慢性 嗜 酸性 粒 细胞 白血病 ,非特 指 {chronic eo- 
sinophilic leukemia, not otherwise specified, CEL, NOS) 和 特 
发 性 高 哮 酸 性 粒 细 胞 综合 征 ( idiopathic hypereosinophilic 
syndrome, 特 发 性 HES) ”CEL,NOS 和 特 发 性 HES 究竟 同 

一 组 异 质 性 的 疾病 还 是 两 种 不 同 疾病 实体 .目前 还 
全 阐明 。WHO(2001) 血 系 肿瘤 分 类 将 其 以 CEL HES 的 
名 称 列 入 慢性 骨 稀 增殖 性 疾病 之 中 .WHO(2008) 分 类 将 
CEL.NOS 确定 为 崩 稀 增殖 性 肿瘤 CMPN ) 的 一 种 ~ 
体 .而 特 发 性 HES 仅 在 论述 CEL, NOS 鉴别 诊断 时 提 
突 要 强调 的 是 诊断 CEL, NOS 必须 确定 不 存在 PDGFRA、 
PDGFRB. 或 FGFR1 异常 而 特 发 性 HES 应 在 CEL. 
NOS 诊断 条 件 不 能 满足 前 提 下 作出 。 

CEL.NOS 与 特 发 性 HES 的 临床 表现 此 难 区 分 。 丙 

: 粒 细 胞 溪 润 组 织 并 释放 细胞 因子 和 体液 因 
多 个 器 官 的 损伤 。 心 各 中 枢 神 经 系统 、 皮 上 肤 
党 受 昧 产 重 者 站 OH 心肌 内 膜 纤维 化 .限制 性 心 
于 肥大 .心脏 ee 流利 附 辟 血栓 形成 .可 

:5004 的 患 普 有 肝 、 

机 也 有 10 加 在 丰 

: 查 血 常规 发 现 晓 酸 
二 检查 外 问 血 最 显著 的 

























和 因 肪 道 二 























浊 病 样 表 更 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


多 ,通常 主要 为 成 熟 嗜 酸性 粒 细胞 ,可 有 不 同 程度 的 嗜 酸性 
粒 细胞 形态 异常 。 但 因 这 些 变 化 也 可 见于 反应 性 嗜 酸性 粒 
细胞 增多 患者 ,因此 对 诊断 无 多 大 玉 助 。 骨 艇 检查 增生 极 
度 活跃 ,多 数 以 成 熟 嗜 酸性 粒 细胞 为 主 , 部 分 患者 可 有 肯 能 
纤维 化 。 应 重视 检查 外 周 血 和 骨 骨 的 原始 细胞 数量 ,如 外 
周 血 之 2 兴 或 骨 链 之 5 站 ,应 倾向 于 诊断 CEL,NOS。 

急性 哮 酸 性 粒 细胞 白血病 偶 见 于 文献 报道 。 第 24 版 
《和 希 氏 内 科学 ;也 将 它 作为 一 种 原 发 性 克隆 性 嗜 酸性 粒 细胞 
增多 症 列 出 ,但 WHO(C2008) 祷 系 肿瘤 分 类 没有 将 急性 嗜 
酸性 粒 细胞 白血病 列 为 独立 的 疾病 实体 。 

(十 二 ) 其 他 浆 膜 表面 受 刺 激 ,如 炎症 、 腹 部 照射 长 
期 腹膜 透析 、 损 伤 或 反复 穿刺 等 ,可 引起 浆 膜 腔 积 液 及 血液 
中 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 。 严 重 的 中 毒性 疾病 、 嗜 酸性 粒 细胞 
增多 肌 痛 综合 征 、 肾 上 腺 及 垂体 功能 低下 者 ,可 引起 嗜 酸性 
粒 细胞 增多 。 


【诊断 】 
外 周 血 中 嗜 酸性 粒 细胞 绝对 值 增高 即 可 诊断 为 嗜 酸性 
粒 细 胞 增多 症 。 关 键 是 明确 病因 诊断 。 最 常见 为 反应 性 哮 
酸性 粒 细胞 增多 症 和 继 发 性 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 症 ,见于 寄 
生 虫 感染 ` 过 敏 性 疾病 、 肺 嗜 酸性 粒 细胞 浸润 证、 皮肤 病 、 结 
缔 组 织 病 .Kimura 病 和 肿瘤 等 。 必 须 详 尽 地 询问 病史 和 进 
行 全 面 的 体格 检查 ,选用 必要 的 辅助 诊断 方法 加 以 明确 。 
特别 须 注意 有 和 否 造 血 系 统 肿瘤 包括 散 系 肿瘤 和 淋 系 肿瘤 伴 
组 胞 增多 。 有 条 件 的 应 常规 做 肯 赃 细胞 染色 体 核 
和 涉及 PDGFRA、PDGFRB. 或 FGFRI 融合 基因 ,T 
细胞 受 体 基因 重 排 等 分 子 踪 传 学 检测 ， 以 确定 是 否 为 克隆 性 
嗜 琶 性 粒 细胞 增多 症 。 对 诊断 一 时 不 能 肯定 者 应 密切 随访 。 
WHO(2008) 分 类 提出 的 CEL,NOS 诊断 标准 为 :外 
周 血 磋 酸 性 粒 细胞 增多 宇 1.5X 10’/L;@ 无 Ph 染色 体 或 
BCRABLI 融合 基 央 ,无 其 他 MPN 或 MDS/MPN;@ 无 ! 
(5;12)(q31-35;p13) 或 其 他 PDGFRB 重 排 ;全 无 FIPIL1- 
PDGFRA 融合 基因 或 其 他 PDGFRA 重 排 ;加 无 FGFR1 重 
EE; 名 外 周 血 原始 细胞 和 上 骨骸 原始 细胞 二 20% ,无 inv(16) 
(p13;q22) 或 1(16;16)(p13;q22) ,无 AML 其 他 特征 ;有 
学 或 分 子 踪 传 党 寞 党 ,或 外 周 血 原始 细胞 
包 二 5 兴 。 特 发 性 HES 的 诊断 标准 须 
细胞 增多 之 1. 5X10’/L 至 少 6 个 
月 ;名 除 外 反应 性 和 继 发 性 嗜 酸 性 粒 细 胞 增多 症 ; 名 除外 入 
有 多 包 括 AML、MPN、MDS、MDS/ MPN 和 系统 性 肥大 
: 乌 除 外 具有 和 免疫 表 型 异常 ,细胞 因子 产生 异常 
的 工 细 胞 群 的 疾病 ; 钨 具有 因 嘲 酸性 粒 细 胞 增多 产生 的 组 


织 损 过 
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〖 治 疗 】 
反应 性 和 继 发 忆 
病 为 首 费 此 殉 活性 里 





组 胞 增多 的 处 理 以 涪 疗 原 发 
兽 多 请 疗 的 日 的 在 十 捍 
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制 嗜 酸性 粒 细胞 的 生成 。 初 用 泼 尼 松 1mg/ (kg* d) 可 使 
约 1/3 的 患者 得 到 缓解 ,用 药 一 般 需 持续 2 个 月 ,见效 后 逐 
渐 减 量 至 能 控制 疾病 的 最 小 剂量 。 疗 效 不 佳 者 可 加 用 产 基 
腺 口服 。 剂 量 为 0. 5 一 1. 5g/d, 维 持 白细胞 计数 在 (4 一 107 
x10*/L。 如 嗜 酸性 粒 细胞 计数 大 于 100X 10"/L, 应 考虑 
白细胞 单 采 术 。 干 扰 素 -a 对 改善 心 功能 和 心肌 损害 有 效 。 
有 血栓 并 发 症 者 可 用 抗 血小板 药物 或 华 法 林 抗 凝 治疗 。 心 
脏 辩 膜 受累 考 偶 需 外 科 手 术 。 

对 于 有 FIP1L1-PDGFRA 融合 基因 阳性 和 PDGFRB 
重 排 者 ,近年 来 取得 的 重大 进展 是 酷 贫 酸 激酶 抑制 剂 伊 马 
替 尼 疗效 瞩目 。 国 外 一 项 多 中 心 前 胎 性 荆 期 临床 试验 的 研 
究 结果 显示 ,FIPILI-PDGFRA 融合 基因 阳 性 的 患者 口服 
伊 马 蔡 尼 每 日 从 100mg 逐步 增 至 400mg， 可 使 所 有 患者 取 
得 完全 血液 学 缓解 及 融合 基因 转录 本 转 为 阴性 ,但 需要 维 
持 给 药 。 对 于 部 分 FIPIL1-PDGFRA 融合 基因 阴性 的 
CEL/HES 忠 者 , 伊 马 替 尼 也 有 一 定 的 疗效 , 据 推 测 这 些 忠 
者 可 能 存在 着 未 知 的 隐蔽 基因 异常 。 但 FGFRI1 相关 肿瘤 
对 现 有 的 酪 氨 酸 激酶 抑制 剂 治疗 无 效 。 此 外 ,IL-5 单 克 隆 
抗体 .CD52 单 克隆 抗体 及 自体 造血 干细胞 移植 也 正在 斌 
用 于 临床 治疗 ,其 确切 疗效 有 待 于 进一步 观察 。 
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第 六 节 ”系统 性 肥大 细胞 
和 a 
增生 症 
许 小 平 
肥大 细胞 增生 症 (mastocytosis) 是 由 二 克隆 性 、 肿 镁 性 
增生 的 肥大 细胞 积 材 在 一 个 或 多 个 器 官 的 “组 异 质 性 次 








病 。 肥 大 细胞 来 源 于 造血 系统 的 前 体 细胞 ,因此 肥大 细胞 
增生 症 也 属 造 血 系统 疾病 。2008 年 WHO 骨 系 肿瘤 分 类 
标准 将 其 列 人 骨髓 增殖 性 肿 瘤 (myeloproliferative neo- 
plasms, MPN) 之 中 。 肥 大 细胞 增生 症 的 临床 表现 呈 多 样 
化 ,从 自 限 性 的 皮肤 病变 到 累及 全 身 多 器 官 的 高 度 侵袭 性 
肿瘤 不 等 。2008 年 WHO 艇 系 肿瘤 分 类 将 肥大 细胞 增生 
证 归 分 为 以 下 7 类 :@ 皮 肤 肥 大 细胞 增生 证 (CM) ; @ 情 性 
系统 性 肥大 细胞 增生 症 (indolent systemic mastocytosis， 
ISMD ;@ 系 统 性 肥大 细胞 增生 症 伴 非 肥大 细胞 系 克 隆 性 血 
液 增生 疾病 (systemic mastocytosis with associated clonal he- 
matological non-mast cell lineage disease, SM-AHNMD) ;@ 侵 
袭 性 系统 性 肥大 细胞 增生 症 (aggressive systemic mastocy- 
tosis, ASM); 回 肥 大 细胞 白血病 (mast cell leukemia， 
MCL);@ 肥 大 细胞 肉瘤 (mast cell sarcoma,MCS) ;皮肤 
外 肥大 细胞 肿瘤 (extracutaneous mastocytoma) 。 皮 肤 肥大 
细胞 增生 症 是 指 肥大 细胞 的 增生 局 限于 皮肤 .包括 色素 性 
等 麻疹 / 斑 丘 疹 、 弥 漫 性 皮肤 肥大 细胞 增生 症 及 孤立 性 皮肤 
肥大 细胞 瘤 3 类 。 本 节 着 重 介绍 属 系统 性 肥大 细胞 增生 证 
(systemic mastocytosis, SM) 的 4 类 , 即 ISM. SM-AHNMD、 
ASM 及 MCL。 








【流行 病 学 】 

系统 性 肥大 细胞 增生 症 占 所 有 肥大 细胞 增生 症 的 
10%~20%, 男 女 之 比例 为 1 : (1 一 3) 不 等 。 发 病 年 龄 国 
内 报告 3 个 月 一 76 岁 ,平均 34 岁 。 罕 有 家 族 性 病例 报道 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 


病因 和 发 病 机 制 还 不 十 分 清楚 。 已 发 现 CKIT 基因 
的 突变 ,是 肥大 细胞 增生 症 固定 的 遗传 学 异常 。 常见 的 突 


是 在 密码 子 816 处 以 额 氨 酸 (Val) 取代 了 天 冬 氨 酸 
《Asp) ,导致 kit 虱 白 (SCF 受 体 ) 自发 性 激活 。 大 多 数 SM 
的 肥大 细胞 中 可 检测 到 这 种 突变 。 近 年 研究 发 现 部 分 SM 
患者 还 存在 染色 体 4q12 约 800kb 的 碱 基 缺 失 , 导 至 形成 
FIPILI-FDGEFRA 融合 基因 ,该 融合 基因 可 能 与 SM 伴 吵 
酸性 粒 细胞 增多 有 关 。 





【临床 表现 】 

系统 性 肥大 细胞 增生 症 在 诊断 时 的 表现 和 症状 可 归纳 
为 以 下 儿 类 ;加 体质 性 症状 ,如 乏力 、 体 重 减 轻 、 发 热 和 出 
省;@ 皮 肤 表 现 . 可 有 阁 料 .风疹 和 皮肤 地 图 村 3 
相关 症状 ,常见 有 腹痛、 骨 肠 道 不 适 、 脸 红 、 尝 
痛 、 低 血 计 、 心 动 过 速 、 呼 吸 道 症状 等 ;G : 
胃痛 ,骨折 和 关节 痛 等 。 体 检 可 发 现 有 牌 大 ,市 et 大 和 
肝脏 肿 大 相对 少儿 











后、 ey 长、 








【实验 室 检查 】 


多 数 趾 者 有 血液 党 的 异常 。 贷 血 `. 折 细胞 与 血 小 相 增 


第 四 章 “骨髓 增殖 性 肿瘤 


多 或 减少 都 可 能 出 现 , 有 的 患者 可 见 到 嗜 酸性 粒 细胞 增多 。 
除 个 别 肥大 细胞 白血病 的 患者 外 ,周围 血 象 中 肥大 细胞 不 
常见 。 

骨 通 活检 多 数 患者 在 骨 小 粱 旁 和 血管 周围 可 见 到 多 灶 
性 .界限 清楚 的 肥大 细 胸 聚集。 通常 病灶 的 中 心 是 淋巴 细 
胞 ,周围 有 肥大 细胞 包 绕 ,边缘 是 反应 性 嗜 酸性 粒 细胞 。 部 
分 患者 病变 呈 单 一 的 形态 特征 ,主要 由 容 形 肥大 细胞 沿 骨 
小 梁 边缘 呈 串 状 分 布 。 明 显 的 骨 匣 纤 维 化 和 前 近 的 骨 增 厚 
较 常见 。 其 他 常 被 累及 的 器 宣 有 脾 \ 淋 巴结 、 肝 和 崩 肠 道 
50 兴 以 上 的 患者 可 出 现 皮 肤 病变 。 

正常 肥大 细胞 缺乏 藤 过 和 氧化 物 酶 ,但 存在 蔡 酚 -ASD- 
气 乙 酸 酯 酶 。CD45、CD33、CD68 和 CD117 表达 阳性 ， 
CD14、CD15、CD16 及 工 细 胞 和 日 细胞 相关 抗原 表达 阴性 。| 必 
所 有 肥大 细胞 表达 类 胰 蛋 白 酶 .而 糜 蛋 白 酶 仅 表 达 于 部 分 上 
亚 群 。 肿 瘤 性 的 肥大 细胞 除 表达 类 似 正 常 肥大 细胞 的 抗原 
外 ,还 可 表达 CD2 和 CD25。 

类 胰 盘 白 酶 是 特异 性 存在 于 肥大 细胞 中 的 中 性 蛋白 
酶 , 占 肥 大 细胞 中 蛋白 酶 含量 的 25%。 血 浆 总 类 胰 蛋 白 酶 
永 学 原职 江天 闻 卫 区 风 用 , 因此 村 放 守 由 大 硼 关 瑞生 并 前 
诊断 及 病情 评估 ,尤其 在 与 IgE 升 高 的 其 他 过 敏 性 疾病 相 
鉴别 时 有 重要 价值 。 血 浆 总 类 胰 蛋 白 酶 正常 值 
ml, 平 均 5ng/ml。 系 统 性 肥大 细胞 增生 症 患 者 . 常 高 于 
20ng/ml, 其 至 可 超过 200ng ml。 EE 意 当 机 体 发 生 超 
敏 反应 或 存在 其 他 肿瘤 性 骨 入 增生 异常 时 血浆 类 胰 人 蛋白酶 

可 一 过 性 升 高 。 
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2008 年 WHO 锣 系 肿瘤 分 类 提出 的 诊断 标准 如 下 : 

1. 主要 标准 ”在 骨 血 的 组 织 切 片 中 或 其 他 非 皮肤 器 
官 中 可 见 多 灶 性 密集 的 肥大 细胞 浸润 ( 宇 15 个 肥大 细胞 案 
集 ) 。 

2. 次 要 标准 

(1) 在 骨 骨 活 检 切 片 或 其 他 非 皮 肤 器 官 中 ,>2534 
润 的 肥大 细胞 为 梭 形 细胞 样 或 非典 型 形态 ;或 骨 电 
片 所 有 肥大 细胞 中 之 25 站 的 为 幼稚 或 非 业 型 。 

(2) 骨 禾 、 血 液 或 其 他 非 皮肤 融 官 可 检 出 位 于 密 仙 于 
816 的 KIT 基因 点 

(3) 骨 履 、 医 液 或 他 非 友 雇 融 定 的 胞 大 细胞 除了 正 
常 胞 大 细胞 标记 外 .同时 表达 Cl? 或 有 CD25。 

(4) 血浆 F 续 全 20ng ml 如 人 有 














具备 1 1 个 主要 标准 和 上 1 个 次 要 标准 :或 3 个 次 如 标准 
地 可 诊断 系统 性 下 大 细胞 增生 症 。 








KSM 各 亚 型 的 诊断 标准 】 
2008 年 WHO 秘 系 肿 奖 分 类 将 SM 
关 的 表现 分 为 症状 和 © 症状 、 


依 断 与 分 类 和 
BB 症状 为 :局 尼 禾 活 答 显 
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第 二 十 篇 “血液 系统 疾病 


示 肥 大 细胞 浸润 二 >30%( 灶 性 ,致密 聚集 ) ,和 (或 ) 血 清 总 胰 
蛋白 戎 之 200ng/ml; 人 骨 通 非 肥 大 细胞 系 的 异常 增生 和 发 
育 异 常 ,但 不 足以 诊断 为 WHO 分 类 中 的 任 一 造血 组 织 肿 
瘤 ,外 周 血 细胞 计数 正常 或 轻 度 异 常 ;@@ 肝 大 但 不 伴 肝 功能 
损害 .和 (或 ) 脾 大 但 不 伴 功 能 亢进 ,和 (或 ) 浅 表 或 深部 淋巴 
结 肿 大 。C 症状 为 :骨髓 功能 异常 ,表现 为 一 系 或 多 系 血 
细胞 减少 (ANC 二 1X10"/L, Hb 过 100g/LL; 血小板 二 100X 
10?/L) ,但 没有 非 肥 大 细胞 恶性 肿瘤 的 证 据 ;@ 肝 大 伴 肝 
功能 损伤 ,腹水 和 (或 ) 门 脉 高 压 ;@@ 骨 累及 伴 有 大 面积 的 溶 
骨 性 损害 和 (或 ) 病 理性 骨折 ;@ 脾 大 伴 脾 功 能 亢进 ;名 胃 肠 
道 肥 大 细胞 浸润 致 营养 吸收 不 良 伴 体重 下 降 。 
(一 ) 惰性 系统 性 肥大 细胞 增生 症 (ISM) 符合 SM 
A 的 诊断 标准 ;无 C 症状 ;无 非 肥大 细胞 系 克 隆 性 造血 组 织 
中 恶性 肿瘤 /疾病 的 证 据 。 骨 通 肥 大 细胞 增生 症 (bone 
marrow mastocytosis) 指 符合 ISM, 伴 有 骨骼 累 及 ,但 无 皮 
肤 病变 ; 冒 烟 型 系统 性 肥大 细胞 增生 症 (smouldering sys- 
temic mastocytosis) 指 符合 ISM, 但 有 2 项 以 上 B 症状, 无 
C 症 状 。 

(二 ) 系统 性 肥大 细胞 增生 症 伴 非 肥大 细胞 系 克 隆 性 
血液 增生 疾病 (systemic mastocytosis with associated clonal 
hematological non-mast cell lineage disease, SM-AHNMD ) 
同时 符合 SM 标准 和 其 他 相关 克隆 性 血液 非 肥 大 细胞 疾 
(MDS、MPN、AML、 淋 巴 瘤 ,或 其 他 符合 WHO 分 类 的 
巴 造血 肿瘤 ) 标 准 。 

(三 ) 侵袭 性 系统 性 肥大 细胞 增生 症 (ASM) 符合 
a 的 你 和 1 项 或 更 多 项 C 症状 ;无 肥大 细胞 白血病 的 证 
。 伴 嗜 酸性 粒 细胞 增多 的 淋巴 结 病 性 肥大 细胞 增生 证 
ee mastocytosis with eosinophilia) 指 具有 
侵袭 性 淋巴 结 病 , 伴 外 周 血 中 嗜 酸性 粒 细胞 增多 . 常 伴 广泛 
肯 罕 及 和 肝 脾 大 ,一 般 无 皮肤 病 损 的 病例 ,但 须 除外 PDG- 
FRA 重 排 阳 性 患者 。 

(四 ) 肥大 细胞 白血病 








著 吝 述 























千 合 SM 的 诊断 标准 ; 骨 艇 活 


检 见 不 典型 的 不 成 训 肥 大 细胞 弥漫 性 间 质 浸润 ; 骨 通 涂 片 见 
过 20 兴 的 肥大 细胞 ;典型 病例 外 周 血 白细胞 中 肥大 细胞 立 
J05 如 外 周 血 户 细 胞 中 肥大 细胞 过 10 荔 ,可 诊断 为 非 白 血 
性 肥大 细胞 和 白血病 (aleukemic mast cell leukemia) 变 异型。 
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pi RE :有 泣 度 下 变 、 劳 崇 ， 
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上 各 体 类 抗 # 
着 与 昆 量 串 咬 。 组 
; 状 有 效 。 此 外 还 可 选用 皮质 类 辕 ! 
哆 过 敏 性 休克 ,给 对 
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疗 。 由 于 阿司匹林 可 促使 肥大 细胞 释放 介质 ,导致 血管 性 
虚脱 ,一 般 不 作为 常规 使 用 。 麻 醇 药 物 能 激活 肥大 细胞 释 
放血 管 活性 介质 ,产生 明显 的 全 身 症 状 甚至 死亡 。 因 此 患 
者 应 用 麻 辟 剂 时 必须 联合 应 用 组 胶 H 和 Hs 受 体 后 抗 药 。 
有 肿瘤 细胞 显著 增生 导致 明显 临 床 和 实验 室 表现 者 可 考虑 
应 用 肯 链 抑制 性 药物 单 药 或 联合 治疗 。 干扰 素 a-2b 第 一 
周 剂量 为 300 万 U/ 次 ,每 周 3 次 ,以 后 根据 疗效 和 副作用 
调整 剂 晶 。 在 使 用 干扰 素 a-2b 前 几 天 可 给 予 泼 尼 松 每 日 
50~75mg 口服 。 有 CKIT 突变 者 可 试用 STI1571, 据 报道 
对 伴 有 嗜 酸性 粒 细胞 增多 者 有 效 。 侵袭 性 强 的 患者 可 考虑 
做 脾 切除 术 。 


gw 侵袭 性 者 如 肥大 细 
胞 白血病 ,可 能 仅 能 存活 几 周 到 几 个 月 。 而 愉 性 的 系统 性 
肥大 细胞 增 牛 症 通常 对 生存 率 影响 不 大 。SM 影响 预后 的 
一 个 重要 指标 是 有 无 皮肤 的 累及 。 无 皮肤 累及 及 常 为 侵 认 性 
病变 ,反之 , 则 常 呈 惰性 过 程 。 
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名 人 ~ 下 
第 七 节 慢性 中 性 粒 细 胞 
P. 2 
日 血 病 
许 小 平 
慢性 中 性 六 细胞 自 血 病 (chronic neutrophilic leuke- 
mia (NIL) 属 MPN 的 少见 类 型 。1920 年 
道 本 病 。 中 位 发 病 年 龄 大 约 为 65 岁 
群 。 男 性 较为 多 见 ， 


Tuohey 首先 报 
。 但 也 可 见于 年 轻 人 








【临床 表现 了 

多 有 乏力 食欲 缺乏 、 体 重 减 轻 、 腹 痛 , 并 易 出 现 次 斑 。 
出 血 症状 常 与 血小板 计数 及 洲 血 象 检查 结果 不 符 . 有 人 提 
出 是 因为 血管 被 白血病 细胞 浸润 所 致 。 约 有 1/3 的 患者 有 
痛风 性 关节 炎 的 症状 和 体征 。 几 乎 所 有 患者 都 有 脾 大 , 肝 
脏 肿 大 也 常见 到 。 但 淋巴 结 肿 大 较 少 见 。 









【实验 室 检 查 】 

外 周 血 涂 片 中 性 粒 细 胞 增多 昆 著 , 可 达 宇 25X10”/L， 
中 性 粒 细胞 通常 为 分 叶 核 .但 杆 状 核 也 可 明显 增多 。 绝 大 
多 数 叫 省 林 成 熟 阶段 的 粒 细 乃 ( 早 幼 粒 细胞 、 中 幼 粒 细胞 、 






晚 幼 粒 细 胞 ) 过 5% .偶尔 可 达 10%。 但 不 能 找到 原始 粒 细 
胞 。 中 性 粒 细胞 可 见 异常 粗大 的 中 毒 :也 可 以 是 正常 






形态 。 红 细胞 和 血小板 无 形态 
活 晓 ,中 性 六 细胞 增多 , 粒 红 比例 高 达 20 : 1 甚至 以 上 。 原 
始 粒 细 胞 和 早 幼 粒 细胞 不 增 允 .以 中 幼 粒 细胞 和 成 熟 粒 细 
胞 增多 为 主 。 可 以 有 红 系 和 巨 核 系 增多 .各 系 均 无 明显 发 
育 异 常 。 网 状 纤维 一 般 不 增多 。 

中 性 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 积分 增高 。 血 清 维 生 未 Bi: 明 
显 升 高 ,血清 尿酸 和 乳酸 脱氧 酶 也 可 升 高 。 

几乎 90% 的 患者 染色 体检 查 为 正常 。 其 余 的 核 型 异 
当 有 十 8、 十 9、del(20) 和 del(11d) .无 Ph 染色 体 或 BCR/ 
ABL 融合 基因 。 






三 示 增 生 极 度 




































WHOC2008) 分 类 提出 的 诊断 标准 为 :@ 外 周 血 白 细 
胞 增多 , 宇 25X10”/L; 中 性 杆 状 核 和 分 叶 核 细胞 占 白 细 忠 
的 80% 以 上 ;不 成 熟 粒 细 胞 ( 早 幼 粒 细胞 、 中 幼 粒 细 胞 、 晚 
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幼 粒 细胞 ) 二 10%; 原 始 粒 细胞 二 1%。 句 骨 久 活检 有 核 细 
胞 增多 ,中 性 粒 细胞 百分比 和 绝对 值 增多 .原始 粒 细胞 小 于 
5% 骨 伪 有 核 细胞 ,中 性 粒 细胞 成 熟 正 常 , 巨 核 细胞 正常 或 
左 移 。@ 肝 脾 大 。@ 不 存在 可 确认 的 反应 性 中 性 粒 细胞 增 
多 的 原因 ;如 有 , 则 需要 通过 细胞 遗传 学 或 分 子 生 物 学 检查 
证 实 艇 系 细 胞 为 克隆 性 。 无 感染 或 炎症 .无 基础 性 肿瘤 。 
@Ph 染色 体 或 BCRABL 融合 基因 阴性 。 轩 无 PDGFR.、 
PDGFR. 或 FGFR1 基因 重 排 。@ 无 真性 红细胞 增多 症 、 原 
发 性 骨 骨 纤维 化 或 原 发 性 血小板 增多 症 的 证 据 。@@ 无 
MDS 或 MDS/MPN 的 证 据 ; 无 粒 细胞 发 育 异 常 ;无 其 他 入 
系 细胞 发 育 异常 ; 单 核 细 胞 计数 二 1. 0X10? /1.。 














目前 尚 无 统一 的 治疗 指南 。 凑 基 腺 .干扰 索 -c 和 阿 糖 
胞 音 对 于 降低 白细胞 数 有 效 ,也 可 使 肿 大 的 脾 缩 小 ,但 很 少 
能 获得 长 期 疗效 。 不 推荐 
行 异 基 央 造血 干细胞 移植 。 





预后】 

粒 细 胞 旦 进行 性 增多 , 随 着 病情 发 展 , 可 出 现 贫血 和 血 
小 板 减 少 。 已 有 报道 出 现 骨 血 增生 异常 表现 是 向 急性 和 白 血 
病 转变 的 预兆 。 生 存 期 从 6 个 月 至 6 年 不 等 。 中 位 生存 期 
约 为 2.5 年 。 死亡 原因 :名 颅 内 出 血 ;@ 严 重 感染 ;@ 转 化 
为 急性 授 细 胞 白血病 。 
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第 一 节 ”淋巴 瘤 概述 


淋巴 注 Uymphoma) 是 一 组 异 质 性 的 肿瘤 性 疾病 ， 
发 生 突变 的 单个 淋巴 细胞 . 相 比 于 
的 洲 巴 细胞 具有 增殖 和 生存 优势 。 淋 巴 六 











任何 部 位 .淋巴结 、 扁 桃 体 、 脾 及 此 和 芒 最 易 受 匀 无 少 
性 、 进 行 性 淋巴 结 串 大 和 局 部 肿块 是 其 特征 性 的 临床 表现 . 
| 状 。 病变 仅 犯 结 外 组 织 如 扁 性 
体 、 副 曙 部 、 骨 肠 道 答 带 或 皮肤 等 , 则 表现 为 相应 组 织 器 官 
受 损 的 症状 . 当 洲 可 形成 淋 蕊 瘤 细胞 自 血 
时 症状 ,最 后 出 现 且 病 质 
















上 崩 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


多 样 性 。 以 往 认 为 淋巴 瘤 与 淋巴 细胞 白血病 是 两 种 疾病 ， 
但 近年 来 随 着 基础 研究 的 不 断 深入 .人 们 发 现 这 两 类 肿 痊 
的 疾病 本 质 难 以 明确 区 别 。 根 据 组 织 病理 学 特征 将 淋巴 瘤 
分 为 答 奇 金 淋巴 瘤 (Hodgkin lymphoma, HL) 和 非 征 奇 金 
淋巴 瘤 Cnon-Hodgkin lymphoma, NHL) 两 大 类 .85% 的 淋 
巴 瘤 为 NHL。 














【淋巴 瘤 分 类 的 演变 】 

上 且 前 认为 淋巴 瘤 是 一 组 来 源 于 B 细胞 、T 细胞 或 NK 
细胞 的 异 质 性 的 肿瘤 ,人 类 对 于 淋巴 瘤 的 认识 经 历 了 一 个 
较为 漫长 的 过 程 。 早 在 19 世纪 和 20 世纪 初 .病理 学 家 就 
命名 并 定义 了 答 奇 金 淋巴 痛 、 淋 巴 肉 瘤 等 疾病 名 称 。1942 
年 .Gall 和 Mallory 在 研究 618 例 患 者 材料 的 基础 上 ,提出 
了 自己 的 分 类 方案 ,该 方案 建议 不 再 使 用 淋巴 肉瘤 这 一 术 
语 , 而 将 其 分 为 淋巴 母 细胞 淋巴 瘤 和 淋巴 细胞 性 淋巴 瘤 两 
类 ;网 状 细胞 肉瘤 分 为 干细胞 淋巴 瘤 和 破 折 细 胞 性 济 巴 瘤 ; 

还 纳 人 了 滤 泡 型 淋巴 狼 这 一 新 的 病 种 。Gall 和 Mallory 分 
类 被 认为 是 第 一 个 真正 意义 上 的 淋巴 瘤 分 类 。1966 3 
Rappaport 根据 Gall 和 Mallory 分 类 原则 提出 了 新 的 分 类 ， 
即 Rappaport 分 类 。 在 这 个 分 类 方案 中 ,Rappaport 直接 将 
“分 化 "的 概念 引入 分 类 中 , 淋 巴 瘤 可 分 为 "未 分 化 "“ 分 化 
司 病 和 
& 方 式 
都 可 分 为 结 节 型 和 弥漫 型 两 类 ,并 认为 结 节 型 预后 比 弥 温 
型 为 好 。 作 者 还 月 
未 分 化 淋巴 注 
术 人 外 .就 









非 稚 奇 金 淋巴 瘤 ,淋巴 细胞 性 和 组 织 细 胞 性 ) ,其 生 
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A 





如 .因为 Rappaport 分 类 与 当 
时 过 的 免疫 党 理论 有 很 多 不 符 之 处 。20 此 纪 70 年 
代 . 新 提出 BNLL 分 类 (1974)、Kicl 分 类 (1974)、 
Rappaport 修改 分 类 (1974) 、Dorfman 分 类 (1971)、 Lukes 
Collins 修改 分 类 (1974) 以 及 WHO 分 类 (1976) 等 多 个 分 
类 .但 这 些 诊断 分 类 系统 没有 一 种 被 广泛 认可 与 应 用 。 
1982 年 ,天 国 国 立 癌 症 研究 所 (NCD 提出 了 淋巴 瘤 的 
工作 分 类 (working formula) .该 分 类 笑 淋 巴 净 恶性 程度 分 
为 商 度 、 吊 雍和 低 度 ,被 广泛 应 用 于 临床 实践 。 我 国学 才 参 
申 入 CI 的 工作 区 已 阁 的 特点 .于 1985 年 
成 者 会议 上 也 制订 了 一 个 分 类 方案 ， 
随 具 人 们 对 于 免疫 系统 和 淋巴 细胞 发 育 徐 竺 的 认识 不 
也 深入 .针对 不 同类 型 淋巴 细胞 的 单 殉 隆 抗体 和 淋巴 细胞 
基因 表达 说 不 断 地 被 上 发 和 应 分 别 于 1992 年 
和 4994 年 对 Kiel 分 类 和 Lukes-Collins 分 类 作出 了 修改 ， 
修改 后 的 分 类 矿区 分 为 请 细 胞 和 工 
细胞 中 天 类 ”这 确 
B91 年 国际 淋 世 痪 
类 剑 准 (RIE AL 分 
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组 提出 革 修 洒 的 欧 天 淋 


涂 断 建 立 人 在 和 
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础 上 .由 欧洲 血液 病理 家 学 会 和 美国 血液 病理 学 会 发 起 , 共 
有 125 位 世界 各 国 病理 学 家 和 临床 医生 共同 参与 制定 的 
WHO 关于 造血 与 淋巴 组 织 肿 瘤 的 分 类 标准 终于 在 2001 
年 问 址 。2008 年 该 分 类 标准 又 根据 最 新 研究 进展 进行 了 
修订 更 新 。WHO 造血 与 淋巴 组 织 肿瘤 的 分 类 标准 主要 有 
下 几 个 重要 特点 : 
: 0 er BB 细胞 .T 细胞 和 NK 细胞 、 霍 奇 金 淋 
ct ep 胞 的 分 化 阶段 将 B 细 胞 肿瘤、 了 逆 胞 
和 NK 细胞 肿瘤 分 为 前 体 细胞 肿瘤 和 成 熟 细胞 肿瘤 两 天。 
(3) 强调 对 疾病 本 质 的 认识 ,尤其 重视 免疫 学 ` 细 胞 进 
传 学 和 分 子 生 物 学 检测 结果 在 诊断 分 类 中 的 价值 ， Pf 
淋巴 瘤 和 淋巴 细胞 白 血 病 视 为 两 类 不 同性 质 的 疾病 实体 。 
(4) 将 浆 细胞 肿瘤 (如 多 发 性 骨 尽 痛 ,华氏 巨 球 蛋 白 血 
症 等 ) 也 归 届 于 成 熟 也 淋巴 细胞 肿瘤 之 内 。 
(5) 2008 年 修 订 后 首次 提出 * 灰 区 "淋巴 痛 的 概念 。 














【流行 病 学 】 


增加 而 增加 ,在 不 同 国家 淋巴 痢 的 发 病 素 存在 基于。 
淋巴 瘙 的 发 病 率 明显 低 于 欧美 各 国 及 日 本 。 据 全 国 上 亲生 






标 化 发 病 率 为 3.93/10 万 。 男 性 发 病 率 为 7.54/10 万 , 标 
化 发 病 率 为 4.71/10 万 ;女性 的 数据 未 提供 。 淋 巴 疾 可 发 
生 于 任何 年 龄 ,最 小 为 3 个 月 ,最 大 82 岁 .以 20 各 岁 为 
多 见 , 约 占 50%; 城 市 的 发 病 农村 。 我国 200 
巴 疡 死亡 率 为 3. 63/10 万 , 标 化 死亡 率 为 1. 91/10 万 ' 占 恶 
竹 用 病死 亡 的 第 10 位 。 淋 巴 辣 发 病 率 有 闷 年 上 升 的 趋势 
1950 一 1990 年 全 世界 NHL 的 死亡 率 增 加 了 1.5 信 , 可 能 
襄 河 染 , 帮 命 延 长 以 及 诊断 水 平 的 不 断 提高 等 有 关 。 
不 同 区 域 淋巴 靖 的 亚 型 分 布 也 存在 差 踢 ， ed 
巴 冯 约 占 NHL 的 30%, 但 在 许多 发 展 中 国家 包括 中 国 相 
对 较 少 ,Burkitt 淋巴 瘤 最 常见 于 赤道 非洲 国家 ,了 细胞 白 
血 病 /淋巴 净 最 常见 于 日 本 西南 部 ,美国 东南 部 ,南美 东北 
部 和 加 勤 比 盆地 。 

在 20 世纪 后 半 叶 :NHL 的 发 病 率 进行 性 增高 .对 于 这 
和 现象 目前 尚 没有 合理 能 群 .免疫 缺陷 
家 和 地 区 并 不 常见 ,因此 ,也 不 能 将 发 六 
些 潜在 的 


























发 现 呈 淋巴 病 的 发 病 有 关 , 但 不 同 研 究 得 出 的 结论 并 不 一 
得 .这 些 因 来 与 淋巴 桨 的 关系 不 能 肯定 。 

前 然 大 多 数 淋巴 瘤 无 明确 病因 .但 人 类 本 细胞 自 血 
独 淋巴 洲 病 起 1 型、EB 病 眶 ,再 肝病 占 
司 染 及 绩 门 襄 杆 菌 和 农 原 休 与 淋巴 闹 的 发 和 有 有 很 出 的 相关 
作 ， 一 些 职业 或 工业 暴露 可 能 与 淋巴 痢 的 发 上 有 一定 关 
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确定 。 从 遗传 易 感性 上 看 ,有 淋巴 瘤 或 其 他 血液 肿瘤 的 患 
者 的 同胞 淋巴 癌 的 发 病 风险 增加 。 

虽然 关于 淋巴 瘤 的 流行 病 学 或 病因 学 研究 较 多 ,研究 
结果 显示 某 些 危 险 因素 与 某 些 亚 型 的 淋巴 瘤 具有 相关 性 . 
但 对 于 另外 亚 型 或 淋巴 瘤 患 者 的 整体 而 言 可 能 没有 相 
关 性 。 





【预后 】 

随 着 免疫 学 、 细 胞 分 子 生物 学 等 基础 学 科 飞 速 发 展 . 人 
们 对 淋巴 瘤 的 认识 不 断 深 入 ,新 的 诊断 技术 和 治疗 方法 不 
断 引入 临床 ,淋巴 瘤 的 诊断 准确 性 和 预后 均 有 很 大 提高 。 
但 淋巴 瘤 是 一 类 高 度 异 质 性 的 血液 肿瘤 疾病 ,临床 过 程 、 对 
治疗 的 反应 和 预后 不 仅 与 不 同 的 病理 学 类 型 有 关 , 甚 至 同 
一 种 病理 学 类 型 的 不 同 患者 也 存在 差异 。 既 往 建立 在 患者 
临床 特征 为 基础 的 疾病 预后 判断 指标 (如 IPI、FLIPI 等 ) 目 
前 仍 广泛 地 应 用 于 临床 , 越 来 越 多 的 免疫 学 和 分 子 生物 学 
检测 指标 可 能 从 本 质 上 更 好 地 预测 疾病 的 结果 .为 临床 治 





疗 决策 提供 客观 依据 。 
参考 文献 
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第 二 节 ” 霍 奇 金 淋 巴 瘤 
陈 波 试 
得 奇 金 淋巴 冯 CHodgkin lymphoma. HL) 过 去 称 为 得 
奇 金 病 (HD), 是 一 种 B 细胞 淋巴 痛 , 大 多 起 源 于 生发 
心 , 主 要 累及 淋巴 结 、 脾 .上 肝 胜 和 人骨 散 。HL 的 发 冯 
美 .北欧 最 高 ,东亚 的 发 病 率 较 低 。 在 我 国 HL 占 淋 已 瘤 的 
ee 国外 占 25% 有 显著 不 同 。 男 、 女 性 别 比 为 
1, 中 位 发 病 年龄 38 岁 py 两 个 高 峰 :15 一 34 
岁 以 上 ,10 岁 以 下 者 罕 









i 60 上 


【病因 】 

{一 ) 病毒 感染 曾 叫 传 梁 性 单 核 细 胞 增多 省 的 EB 
病毒 感染 者 发 生 HL 的 风险 增加 了 3 倍 ,HL 患者 血清 EB 
病毒 衣 党 抗体 的 滴 度 显 于 对 照 组 ,而 且 在 发 生 ; 
前 已 存在 数 年 。 原 位 杂交 傅 究 显 示 约 50% HL : 
Reed-Sternberg 细胞 CR-S 细胞 ?内 可 以 检 遇 
编 但 的 小 RNA,i 





a 






者 的 
1 含有 ED 病毒 
这 种 情况 尤其 易 见 于 混合 细胞 亚 型 及 年 齿 
大 于 60 岁 的 患者 。 虽 然 900% 的 人 青年 期 曾 感染 过 EB 病 
毒 ,但 在 发 达 国 家 8 此 以 上 的 患者 RS 细胞 中 无 EB 镁 柱 。 

因此 ,EB 病毒 在 HL 的 发 病 中 并 非 必然 和 具有 普遍 作 。 

HIV 感染 与 往 奇 人 金 淋巴 瘤 的 发 病 也 有 密切 关系 .HIV ! 
者 发 后 答 奇 金 淋巴 痴 的 风险 是 正常 人 玲 的 10~20 倍 、 
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{二 ) 遗传 因素 遗传 易 感性 在 年 奇 金 淋 巴 瘤 的 发 病 
中 也 发 挥 了 重要 作用 .有 文献 报道 4. 5%% 的 患者 家 族 中 有 
人 患 牌 奇 金 淋巴 瘤 或 其 他 肿瘤 : 单 卯 双生 同胞 之 一 发 生 
HL: 另 一 同胞 发 生 该 病 的 风险 是 异 卵 双生 者 的 100 倍 。 
HI 患者 第 一 代 亲 届 发 生 该 病 的 风险 增加 5 倍 。 有 具有 自身 
免疫 性 疾病 尤其 结 节 病 病史 或 家 族 史 者 .家 奇 金 淋巴 瘤 的 
患 病 风险 增加 。 

(三 ) 某 些 免疫 性 疾病 ”如 移植 后 应 用 免疫 抑制 剂 的 
患者 、 先 天 性 免疫 缺陷 者 (如 共 济 失调 毛细 管 扩 张 、 
征 、Chediak-Higashi 综合 征 、Wiskott- 
Aldrich 综合 征 ) 及 自身 免疫 性 疾病 患者 (类 风湿 关节 炎 、 非 
热带 性 口 炎 性 腹泻 .Si6gren 综合 征 : 系 统 性 红斑 狼疮 ) 等 可 
轻 度 增加 HL 的 发 病 风 险 。 





Klinefelter 综合 


【临床 表现 】 

(一 ) 淋巴 结 肿 大 大 多 数 为 无 痛 性 颈 部 或 锁骨 上 淋 

结 进行 性 肿 大 ( 占 60 骂 一 80%%) .其 次 为 腋 下 淋巴 结 肿 
肿 大 的 淋巴 结 可 以 活动 .也 可 互相 粘连 .融合 成 块 . 触 
诊 有 软骨 样 感觉 。 少 数 患 者 仅 有 深部 淋巴 结 肿 大 .表现 为 
纵隔 或 腹膜 后 肿块 。 淋 巴结 肿 大 可 压迫 邻近 器 定 . 如 压迫 
神经 可 引起 疼痛 :纵隔 淋巴 结 肿 大 ,可 致 咳嗽 . 胸 问 、 气 促 、 
肺 不 张 及 man 吉 肿 大 可 压 
人 迫 输尿管 .引起 坚 备 积 水 : 硬 膜 外 肿块 导致 疹 通 压 全 
HL 侵犯 各 器 官 可 引起 相应 部 位 的 病变 .如 支气管 压迫 














1 
















起 严重 的 呼吸 困难 和 哮喘 , 肺 实质 浸润 而 引起 的 肺 空 泡 或 
亢 脓 肿 , 引 起 吁 小 叶 管 肺炎 、 胸 腔 积 液 :阻塞 肝 
内 或 肝 外 胆 答 可 引 这 或 腹股沟 淋巴 管 可 引 
起 下 肢 术 肿 . 硬 膜 外 浸润 压迫 疹 血 可 导 强 E。 累 及 上 骨 骨 
可 导致 骨 痛 、 有 ， 上 硕 内 、 


胃 和 皮肤 损害 罕见 ,一 .十 HIV 相关 的 HL。 
5 嗓 一 16 冯 的 HL 中 者 发 生 带 状 疱疹 。 

(二 ) 发 热 及 其 他 特殊 表现 25 加 的 患者 出 现 全 : 
状 ,部 分 患者 以 原因 不 明 的 持续 发 热 为 首发 表现 .这 类 ; 
一 般 年 龄 稍 大 .男性 较 多 . 常 已 有 腹膜 后 淋巴 缚 只 及 、 约 
176 的 患者 出 现 周期 性 发 热 (Pel Ebstein 热 ). 表 现 》 















律 的 高 热 数 天 后 体温 恢复 至 正常 或 低 于 下 : 
证 次 病 肾 及 网 状 内 皮 系 统 以 外 .可 直 现 为 局 部 





或 全 身 皮肤 瘙痒 ,多 见于 年 轻 忠 者 ,尤其 女性 . 3 
HL 的 唯一 全 身 钙 状 .在 确诊 前 数 年 即 已 出 现 。 部 分 是 直 
在 饮用 含 酒精 饮料 后 在 病 i 可 出 斑 疼 痛 . 机 制 不 明 . 这 
为 是 期 诊断 提 逢 让 疾病 进展 

较 多 文献 报道 部 分 储 奇 金 淋巴 交趾 者 在 确诊 时 存在 肿 
闯 伴 发 性 综合 征 才 现 . 包 括 消 :会 征 和 特 发 性 胆管 
ET; i un en a 















质 带 见 。 














会 征 包 括 亚 入 性 小 肪 


SAT 















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
变性 . 少 前 病 进行 性 多 灶 性 脑病 和 边缘 叶 脑 炎 。 


〖 实 验 室 检 查 与 特殊 检查 】 
(一 ) 血液 和 骨髓 检查 ” 常 有 轻 到 中 度 贫 血 , 通 常 发 生 
于 疾病 晚期 ,贫血 常 为 慢性 病 贫血 ,很 少 发 生 溶血 性 贫血 ; 
外 细胞 可 和 轻 度 或 明显 增加 ,以 中 性 粒 细胞 增多 为 主 , 约 1/5 
的 患者 嘲 酸 性 粒 细胞 升 高 ;可 见 血小板 增多 。 血 小 板 减 少 
病因 除 脾 功 能 亢进 外 ,也 可 由 免疫 因素 或 骨髓 受累 等 所 
致 。 血 细胞 减少 尤 易 见于 疾病 处 于 进展 期 及 淋巴 细胞 消减 
型 得 奇 金 淋巴 瘤 。 
如 果 患 者 属 高 危 人 群 或 病变 部 位 特殊 , 需 做 HIV 抗体 
检查 : 对 于 就 诊 时 有 B 症 状 或 外 周 血细胞 计数 低 于 正常 
患 揽 活 检 和 涂 片 检查 。12 色 的 初诊 患者 
尤其 见于 老年 ,进展 期 组织 学 预后 不 良 . 有 全 
省 者 。 由 于 年 轻 、 无 症状 上 且 临床 分 期 为 T 
现 峭 斤 受 累及 。 骨 禾 涂 片 找 到 R-S 
细胞 是 HL 骨 艇 的 依据 ,大 多 由 血 源 播 散 而 来 ; 上 骨 艇 穿 
刺 涂 片 阳性 率 仅 3%、 给 可 提高 至 9%% 一 22 兴 。 疾 
病 活动 期 血沉 增 快 ， 增高 ,后 者 提示 预 
后 不 良 。 血 清 破 性 磷酸 酶 增高 ,但 并 非 一 定 表明 汉人 扩 或 肝 
(二 ) 影像 学 检查 ”所 有 患者 均 应 做 胸 音 







































\ 腹 部 和 盆腔 






的 CT 检查 , 当 尼 骼 或 软组织 受 昧 及 而 又 需要 时 精确 判 





围 时 或 关 脉 应 用 造影 剂 有 禁 
匀 扫 描 内 易 出 现 假 旧 性 和 假 


PET-CT 用 于 疾病 的 分 期 





忆 时 进行 磁 共 振 检 
阴性 结果 ,检查 和 





查 : 
Rs 









: 检查 和 治疗 后 残留 病灶 的 检 
你 灵敏度 和 特异 度 高 于 CT 或“ 销 扫 描 。PET-CT 坡 大 优 
点 是 能 够 更 准确 ,全面 地 进行 疾病 的 分 期 ， 并 且 可 以 在 治疗 


过 程 中 或 疗 旭 
提供 依据 ， 


a 
[Es 







,残留 病灶 、 为 调整 治疗 方案 
ET-CT 扫描 判断 上 骨 摔 存 
化 疗 后 此 般 造 血 恢复 或 应 用 
另 于 出 现 。 在 随访 过 程 中 . 当 出 
染 性 疾病 时 也 可 导线 PET-CT 
总 之 .PET-CT 诊断 的 准确 度 有 回 于 影 
4 诊断 水 平 及 提供 病史 的 完整 性 。 在 大 多 数 


日 震 的 是 P 
可 出 现 假 阳 性 ,这 在 
上 激 内 子 时 
现 胸 肉芽 肿 病 或 
出 现 假 胆 性. 


学 医生 


局 .未 



























将 况 





下 ,尤其 PET-CT 发 现 此 前 CT 未 发 现 的 病灶 时 , 常 需要 纽 
织 活 检 以 进一步 确诊 。 
(三 ) 病理 活 组 织 检查 
确诊 HL 的 基本 方法 。 选取 较 大 的 淋巴 结 ， 
免 挤 压 . 切 开 后 在 下 片 上 做 淋巴 结 印 片 , 然 
中 。 淋 巴结 印 片 Wright 染色 后 做 细胞 形 





活检 标本 进行 病理 学 检查 是 
地 取出 ,如 
坚 于 国定 液 
> 在 ,固定 的 






















淋巴 结 经 切片 和 HE 染色 后 做 组 纵 病 肝 让 
结 可 f 引导 下 细 针 穿刺 涂 片 做 细胞 病理 形 





伶 查 ,但 单纯 细 针 穿刺 往往 不 能 确诊 HL; 如 果 只 有 纵 
贤 淋 肿 大 :最 好 做 Chamberlain 检查 , 即 左 侧 胸 廓 局 部 
造 口 .以 便 纵 陋 镜 从 颈 部 对 纵隔 淋巴 结 进行 活检 :也 可 以 考 
虑 做 CT 引导 的 活检 。 

(四 ) 剖腹 探查 “如 发 热 待 查 病例 ， 临床 高 度 怀 疑 淋巴 
冯 .B 超 发 现 有 腹腔 淋巴 结 肿 大 ， 但 匹 浅 表 淋 巴结 或 病灶 可 
供 活检 的 情况 下 . 宜 选 择 剖 腹 探 查 或 股 腔 镶 说 尤其 后 者 
对 患者 的 创伤 较 小 .值得 推荐 。 但 单纯 为 了 临床 分 期 ,不 推 
其 剖腹 探 查 。 


态 ? 















人 









〖 病 理 与 诊断 了 

HL 确诊 依旧 
伪 、 脐 或 骨 赠 组 
激活 的 生发 中 心 后 期 细胞 ,大 小 不 一 , 约 20 一 60pm 
数 较 大 .形态 极 不 规则 . 胞 质 哮 双 色 性 , 核 外 形 不 规则 .可 旺 
“ 镜 影 " 状 ,也 可 多 叶 或 多 核 ,个 有 单 核 。 核 染色 质 粗 组 不 
等 , 核 仁 大 而 明显 .可 达 核 的 1/3。 镜 下 HL 切片 显示 少数 
Rs 细胞 散在 分 布 于 各 种 非 用 痛 的 炎症 细胞 成 分 毛细 血 
管 增生 以 及 不 同 程度 的 纤维 化 的 背景 中 。HI- 在 初诊 和 复 
发 时 做 基因 重 排 可 昆 示 异 ee 
起 源 于 卫 细 胞 ,但 是 因 缺 乏 激 活 免疫 球 蛋白 启动 子 所 必需 
的 转录 因子 ,HL 细胞 不 能 产生 完整 的 抗体 。 不 产生 抗体 


太 元 
的 吾 细 胞 应 该 洞 亡 ,但 R-S 细胞 滥 免 了 可 能 由 于 这 


gi 
结 


i 理 检查 .在 淋巴 结 或 结 外 组 织 如 和 骨 
中 ,可 找到 R-S 细 胞 。R-S 细胞 来 源 于 祝 


被 
:多 





织 


A 





Eg 






































网 特 征 性 的 染色 
1. 将 HL 


体 蜡 常 。 系统 肿 镁 的 分 类 吊 . 将 


东 


WHO 关于 造血 和 淋 
分 为 经 典型 和 结 节 必 淋巴 细胞 优势 型 ( 故 205 1 的 首 共 








表 20-5-1 不 同 亚 型 霍 奇 金 淋巴 瘤 的 病理 学 特点 和 构成 情况 
组 织 学 类 过 形态 学 表现 


肿瘤 细胞 免疫 表 型 _ 构 成 比 _ 





纸 典 型 


结 节 硬化 型 


敏 密 纤 维 组 织 包 绕 HL 组织 结 节 








CD .CD30 .CD20 67 

混合 细胞 型 中 等 数量 的 RS 细胞 浸润 为 背 呈 CD CD30 .CD20 多 
党 合 漆 巴 细胞 型 少 生 RS 细胞 ,大 是 细 胞 和 纤细 硬化 CD15 CD30° .CD20 3 
淋 吉 细胞 消减 虹 的 RS 细胞 和 广泛 纤维 化 CD .CD30 .CD2n 不 风 
结 节 许 淋 鼎 细 用 优势 型 省 一 荐 瘙 细胞、 很 多 小 细胞 .表现 为 结 季 性 Cp15- .CD30- .CD20- .EMA 3% 











分 为 结 节 硬 化 型 混合 细胞 型 、 窗 含 淋巴 细胞 型 和 淋巴 细胞 
消减 型 。 以 结 节 硬 化 型 最 为 常见 ,混合 细胞 型 次 之 ,其 他 各 
型 均 较 少见 。 免 疫 组 织 化 学 检查 为 HL 的 分 型 诊断 提供 了 
依据 :经 典型 HL 的 R-S 细胞 免疫 表 型 为 :CD30- (80 吧 一 
100% 病 例 ) .CD15~(75% 一 85% 病 例 ) .B 细胞 特异 性 的 激 
活 和 蛋白 (BSAP)( 十 )( 宇 90% 的 病例 ) ,但 只 有 少数 恶性 细胞 
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相 鉴 别 , 但 与 结 节 型 淋巴 细胞 优势 型 HL 的 鉴别 非常 困难 ， 
因为 两 者 均 CD30 和 CD15 阴性 而 CD45 阳性 .主要 根据 形 
态 学 特征 进行 鉴别 。 从 临床 和 组 织 学 特征 上 鉴别 截 奇 金 淋 
书 瘤 和 原 发 纵隔 了 细胞 淋巴 瘤 比较 困难 .后 者 从 遗传 学 上 

与 经 典型 翟 奇 金 淋巴 瘤 相似 ,WHO 的 分 类 标准 将 这 个 “ 灰 

















CD15 和 BSAP 染色 阳性 。 约 有 40% 的 经 典型 CD20 弱 阳 
性 ;几乎 所 有 结 节 性 淋巴 细胞 优势 型 CD20、CD79a 和 CD45 
强 阳性 ,CD30 和 CD15 阴性 。 


【鉴别 诊断 

以 发 热 为 主要 表现 的 淋巴 瘤 , 须 和 结核 病 , 败 血 症 、 结 
缔 组 织 病 、 坏 死 性 淋巴 结 炎 和 恶性 组 织 细胞 病 等 鉴别 。HL 
患者 常 因 出 现 颈 部 无 冯 性 淋巴 结 肿 大 或 胸部 X 线 检查 发 
现 纵隔 淋巴 结 肿 大 而 就 诊 ,类 似 表现 也 可 见于 传染 性 单 核 






















细胞 增多 核 病 、 马 形体 病 ,巨细 胞 病毒 感染 ,白血病 或 
NHL, 鉴 别 要 点 见 表 20-5-2 等 ;局 部 淋巴 结 肿 大 还 索要 排 





除 淋巴 
局 限 





和 恶性 肿瘤 转移 的 可 能 性 。 
部 两 侧 ,可 彼此 融合 . 
江 破 而 形成 


巴结 炎 多 


在 。 对 于 汶 巴 结 及 大 而 诊 诊断 不 明 者 应 该 尽 时 进行 活 
检 , 尤 其 纵隔 肿块, 以 免 延 误 病情 。 


表 20-5-2 ”上 霍 奇 金 淋巴 瘤 与 NHL 的 比较 








乱 奇 金 淋巴 瘤 NHL 
局 限于 一 组 特定 的 淋巴 结 。 常 播 散 于 一 组 以 上 的 淋巴 
结 ， 星 i 起 源 
多 旦 有 序 地 、 邻 近 的 方式 常 沙 式 揪 散 .如 易 同时 时 
扩散 及 肠系膜 淋巴 结 和 咽 淋巴 环 


不 常 累及 淋巴 结 外 部 位 
常 在 疾病 的 导 


常 第 累及 结 外 部 位 
确诊 时 常 处 于 疾病 的 进展 期 
亡 的 组 织 


其 即 可 诊断 
藻 为 民 好 的 组 









省 常 为 高 








病理 学 检 








在 发 现 R-S 细胞 对 HL 的 诊断 有 重要 价值 . 
发 现 R-S 细胞 也 可 见于 传染 性 单 校 细胞 增多 
| 因此 在 缺乏 HL 其 
类 特征 ， 仅 见 到 RRS 细 人 定 诊断 。 
是 一 种 罕见 的 原因 不 明 的 反 ! 
"型 ， 诊 臣 结 病 
j 例 可 转 化 为 
3 人 et 各 LL 的 
生发 中 心 和 涝 泡 的 内 性 炎症 性 
i 













ei 全 


gt Zi 







Castleman 病 又 


名 巨大 淋巴 结 增生 症 ， 
已 结 病 ， 呵 人 ss 局 大 
















类 型 淋巴 瘤 的 鉴别 
的 弥 温 ;大 B 细 距 淋巴 注 CDLBCL) 
CD30 机 CDI5 向 狂 :CD2o 和 CD45 卫 性 :可 与 经 典型 HL 











区 ”淋巴 瘤 暂 定 为 一 个 病理 实体 (entity) ;混合 细胞 性 翟 奇 
金 淋巴 瘤 由 不 同 的 细胞 和 基质 成 分 组 成 ,应 与 外 周 工 细胞 
性 淋巴 瘤 鉴 别 。 a 
组 化 检查 可 以 有 效 地 鉴别 ,在 多 数 情况 下 诊断 困难 是 由 

组 织 取 材 不 足 或 不 当 所 致 


〖 临 床 分 期 】 
HL 通常 从 原 发 部 位 向 邻近 淋巴 结 

近 淋 巴结 向 远 处 淋巴 结 区 的 跳跃 式 播 散 较 少 见 。 
Cotswold 改良 的 Ann Arbor 分 期 系统 . 半 
( 表 20-5-3) , 脾 和 咽 淋 巴 环 分 别 作为 一 

为 结 外 病变 ,主要 为 骨 久 、 肺 、 消 盘 或 肝脏 py 累及 
其 他 部 位 者 ,需要 考虑 诊断 是 否 成 立 或 寻找 有 无 HIV 感 
染 的 证 据 。 结 合 症状 、 体 征 、 影 像 学 检查 和 单 侧 骨 艇 活检 
等 进行 分 期 ,根据 有 天 全身 症状 分 组 。，PET-CT 检查 为 准 
确 分 期 提供 有 益 的 帮助 。 准 确 分 期 有 助 于 合理 治疗 和 预 
后 判断 。 


现 常用 


个 淋巴 结 区 ,下 期 





表 20-5-3” 霍 奇 金 淋巴 瘤 分 期 标准 
(改良 的 Ann Arbor 分 期 系统 ) 
oe pie 省 外 淋巴 组 织 ( 如 脾 、 胸 
泉 、 咽 淋巴 环 )(IE) 
I 累及 横 胎 同 侧 2 个 或 多 个 淋巴 结 区 域 ( 纵 隔 作为 一 
个 淋巴 结 区 域 , 单 侧 肺 门 淋巴 结 应 该 看 做 一 个 区 
域 ,如 果 两 侧 纪 有 淋巴 结 受累 及 ,应 分 为 0 其) 或 局 
部 结 外 淋巴 组 织 和 一 个 或 多 个 淋巴 结 区 域 (IIe) 
卫 累及 横 有 两 侧 的 淋巴 结 区 域 或 伴 有 局 灶 性 
淋巴 组 织 ( 卫 2)， 包括 芹 ( 夺 8) 或 局 限 性 


















受累 ( 轩 :) .或 脾 和 结 外 脏 器 均 局 限 性 
T 弥漫 累 及 一 个 或 多 个 淋巴 结 外 器 官 或 组 织 , 伴 或 





不 伴 淋巴 结 受累 
A. 无 症状 


B. 至 少 存在 
以 其 f 





如 下 症状 之 一 :在 分 期 以 前 6 个 月 内 ,不 能 
也 诛 风 解释 的 体重 下 降 10 关 以 上 ,或 不 能 以 其 






他 原因 解释 的 持续 或 反复 发 热 . 体 漆 起 过 38 .或 及 
复 盗 汗 


:直径 10em 或 纵隔 肿 拱 妈 大 从 与 





〖 治疗 与 预后 
(一 ) 经 典型 霍 奇 金 淋巴 总 的 治疗 


较 好 .此 至 可 以 治 意 


大 多数 [IL 氛 后 
逮 者 长 其 年 在 的 生命 质 明 , 选 





Is) 


:依次 转移 ,越过 邻 | 辣 





上 分 为 四 其 一 一 





第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


择 治 疗 方案 需 考 虑 最 大 限度 地 减少 治疗 相关 的 远 期 并 发 
证。 通常 根据 患者 的 预后 合理 地 选择 治疗 ,一 般 认 为 临床 
分 期 为 有 期 或 期 . 巨 块 型 . 伴 有 B 症状 等 均 提示 疾病 处 
于 进展 期 。 该 期 患者 7 项 独立 的 预后 危险 因素 包括 :男性 、 
年 龄 大 于 45 岁 下 期 .血红 蛋白 二 105g/L、 白 细胞 计数 之 
15X10/L, 淋 巴 细胞 计数 二 0. 6X10”/L 或 占 白 细胞 的 比 


表 20-5-4 ”成 人 霍 奇 金 淋巴 瘤 的 治疗 方案 
预后 因素 
三 3 不良 因素 


例 二 8%、 血 清白 蛋白 低 于 40g/L, 具 有 上 述 临床 特征 3 项 
以 下 者 ,5 年 无 进展 生存 率 为 70%, 而 有 4 四 项 以 上 特征 者 
5 年 无 进展 生存 率 低 于 50%。35% 的 HL 种 者 在 确诊 时 靖 
变局 限 ,临床 分 期 为 了 期 或 了 期 \ 非 巨 块 型 .无 B 症状 、 治 
僵 率 达 90% 一 95%。 预 后 不 同 的 患者 在 治疗 上 有 不 同 的 
选择 ( 表 20-5-4) 。 

















治疗 方案 
1 让 ADVD 方案 或 2 个 疗程 ABVD 方案 化 疗 联合 受累 部 
位 放疗 
6~8 个 疗程 ABVD 方 案 化 疗 
Stanford Y 方 案 或 BEACOPP 方案 或 6 个 疗程 ABVD 方案 化 
疗 联合 受累 部 位 的 放疗 


分 期 
IA 或 工 A, 无 巨 块 型 瘤 体 








三 3 不良 因素 
宇 4 不 良 因素 


= 一 一 工 B,IB,' 亚 或 KR ,无 巨 块 型 痛 体 
my) 中 存在 巨 块 型 瘤 体 (无 论 分 期 ) 


[Pe 














2 5; 长 春 伍 6mg/m: 欧 注 
注 :化 疗 的 剂量 必须 根据 患者 的 具体 情况 进行 个 体 化 调整 。 Stanford V 方案 : 阿 柔 比 星 25mg/m? 欧 注 山 ,15; 长 春 颈 6mg 


/mn2) 稻 注 d8,22; 博 来 窒 
和 ,15( 之 50 岁 者,4mg/m?); 氮 草 6mg/m? 蒋 注 di 长春 新 玻 1. 4mg/m2( 最 大 剂 芋 2mg,> 之 50 岁 者 lmg/m2) 租 注 48,22; 扫 来 全 


素 5U/m? 


J 5 4 周 ] 个 疗程 , 共 3 个 疗程 
静 注 48,224 依 托 消音 60mg/m? 静 滴 d15,16; 泌 尼 松 49mg/m? 口服 隔 天 用 (第 10 周 开始 减 旦 至 10mg) ,每 4 周 ] 个 疗程 


1. 病变 局 限 的 霍 奇 金 淋巴 瘤 的 治疗 ”该 类 患者 (临床 
分 期 为 工期 或 [期 非 巨 鼎 型 .无 B 症 状 ) 无 论 病 变 发 生 的 
部 位 或 组 织 学 类 型 ,大 多 可 以 治愈 。 两 个 疗程 的 ABVD 方 
案 (每 个 疗程 阿 柔 比 果 25mg/m? 、 博 来 吐 案 10mg/m: ,长 春 
做 6mgy/m: 和 达 卡 巴 唆 375mg/m? ,所 有 药物 均 在 第 1 天 
和 第 15 天 欧 脉 注射 1 次 ,每 4 周 重复 ) 化 疗 加 上 病变 部 位 
的 放疗 可 使 95 吕 的 患者 治愈 .很 少 发 生 不 育 、. 过 早 绝经 . 白 
血 病 等 治疗 相关 的 并 发 症 ,患者 死亡 主要 与 放疗 相关 的 心 
血管 疾病 及 继 发 肿瘤 有 关 。 一 项 随机 试验 比较 单 用 4 一 6 
人 的 ABVD 方案 与 两 个 疗程 ABVD 方案 联合 放疗 治 
疗 病变 局 限期 的 日 L, 发 现 单 用 化 疗 的 疗效 与 联合 放疗 方 
案 相 当 , 在 心血 管 疾病 的 发 生 和 继 发 肿瘤 方面 两 种 治疗 方 
案 是 否 不 同 , 还 需要 长 期 随访 。 该 研究 显示 90%% 以 上 的 患 
者 只 需 接受 4 一 6 个 疗程 的 ABVD 方案 化 疗 ,如 果 经 过 2 
个 疗程 的 化 疗 肿瘤 不 能 完全 缩小 者 , 宜 行 PET-CT 检查 评 
佑 ,以 决定 是 否 联合 放疗 . 

关于 MOPP 方案 与 ABVD 方案 的 比较 ,研究 发 现 当 
前 者 无 效 时 ,应 用 ABVD 方案 依然 有 效 , 而 且 ABVD 方案 
的 毒 副作用 更 少 ,因此 ,ABVD 方案 日 前 作为 一 线 首选 方 
案 。 放 疗 是 得 奇 金 淋巴 瘤 重 要 的 治疗 方法 之 一 。 受 累 野 放 





























疗 是 指 仅 仪 照 部 上 方 、 女 
性 患者 的 腋 下 如 果 没 有 受累 ,应 避 驳 成 为 照射 野 。 如 果 计 
划 行 盆腔 照射 ,对 于 停经 前 的 女性 应 保护 卵巢 功能 。 


2. 进展 期 霍 奇 金 淋 巴 瘤 的 治疗 ”进展 期 HL 也 采用 
ABVD 方案 化 打 作为 “ 线 治 疗 方案 。 联 合 放疗 可 以 显 营 
提 商 患 省 10 年 疾病 无 浊 展 和 后 在 率 , 但 不 能 收 苹 总 的 生存. 
因为 放疗 增加 与 淋巴 注 无 关 的 其 他 原因 所 到 的 尘 亡 .对 

5 租 的 是 者 再 给 予 放 疗 无 意义 。 册 于 放疗 
欧 运 其 并 发 症 以 太 对 总 生存 的 政 善 有 限 . 因 此 对 进展 其 














B93 








243(} 


的 HL 是 否 采 用 放疗 应 该 权衡 利 王 。 利 用 PET-CT 检查 下 
别 残 留 物 是 纤维 化 组 织 还 是 淋巴 瘤 残存 ,以 此 选择 患者 进 
行 局 部 放疗 对 于 某 些 患 者 可 能 有 益 。 改 良 的 Stanford Y 
方案 ( 阿 柔 比 星 .长 春城 ` 氨 并 ,依托 泊 昔 、 长 春 新 碱 、 博 
来 长 素 和 泌 尼 松 ) 和 增加 剂量 的 BEACOPP 方案 ( 博 米 
短 素 10mg/m? d8 .依托 泊 蔡 200mg/m dl 一 3、 阿 末 bo 
35mg/nY 由 、 环 磷 酰 胺 1250mg/m? dl .长春 新 碱 1 Me 
d8 ,小 尼 松 40mg/m? dl ~ 14 和 甲 基 共 肝 100mg/m dl 一 
7, 每 3 周 1 个 疗程 , 共 8 个 疗程 ) 已 被 较 广泛 地 应 用 于 临 
床 ,这 两 种 方案 最 初 设计 时 均 在 化 疗 后 对 初 发 部 位 或 残存 
的 肿瘤 痛 体 (大 于 5em 以 上 ) 进 行 放疗 ,Stanford Y 方 案 8 
年 无 进展 生存 率 达 91%, 总 生存 率 为 95%, 保 留 了 生育 能 
力 ;BEACOPP 联合 放疗 可 以 比 COPP/ABVD 方案 联合 放 
疗 带 米 更 好 的 无 进展 生存 和 总 的 生存 率 ,前 者 会 导致 较 多 
的 血液 学 毒性 和 不 育 症 的 发 病 率 。 对 有 0 一 3 种 不 良 巴 后 
因素 的 低 危 患者 最 常 采用 ABVD 方案 作为 起 始 的 治疗 方 
案 ,70 中 患者 有 望 治愈 ,其 余 30% 病 情 仍然 进展 者 ,应 给 巴 
大 剂量 化 疗 和 自体 造血 二 细胞 移植 。 上 共有 4 种 以 上 不 民 预 
后 因素 的 高 危 患 者 常规 化 疗 治 僵 可 能 性 小 于 50%%, 在 开始 
治疗 时 即 采 用 Stanford V 或 BEACOPP 方案 进行 强烈 的 
化 疗 。 
3 难 治 或 复发 的 霍 奇 金 淋巴 瘤 的 治疗 ”大 剂量 化 疗 

日 体 造血 下 细胞 移植 (HDC/HSCT) 对 于 以 下 两 类 
人 有益 :在 初始 化 疗 过 程 中 或 3 个 月 内 疾病 继续 进展 ( 难 治 性 
HH 和 完成 完整 的 化 疗 疗程 3 个 月 后 复发 者 (复发 性 
HH 。 对 于 仅 在 初 发 部 位 复发 .未 进行 过 淋巴 结 放疗 、 励 B 
证 状 或 结 外 病变 者 进行 放疗 可 使 40% 一 50% 的 患 首 治 僵 ; 
对 于 化 疗 结 上 1 年 以 后 复发 ,无 也 症状 者 .再 次 给 予 化 疗 ， 
联合 或 不 联合 放疗 可 使 治 意 率 达到 30% 一 49 竞 。 这 随 组 

































患者 在 HDC/HSCT 后 10 年 无 病 生存 率 达 80%。 因 此 ,对 
于 进展 期 HL 患者 给 予 标准 化 疗 疾病 仍然 进展 者 ,不 管 复 
发 时 的 特征 如 何 ,大 剂量 化 疗 后 自体 造血 干细胞 移植 是 标 
准 的 治疗 方法 。 

(二 ) 淋巴 细胞 优势 型 霍 育 金 淋巴 瘤 的 治疗 ”这 种 类 
型 的 牌 奇 金 淋巴 瘤 病程 旺 怡 和 后 偶 有 晚期 复 
发 ,疾病 的 自然 史 和 对 治疗 的 反应 与 经 典型 往 奇 金 淋巴 瘤 
明显 不 同 。 德 国 的 一 项 研究 EC 良 预后 
因素 包括 :分 期 为 进展 期 .贫血 、 淋 巴 细胞 减少 ,年 龄 ( 宇 45 
岁 ), 这 些 指标 是 影响 总 生存 不 良 的 预后 因素 。 早 期 预后 良 
好 的 LPHL 的 治疗 方案 与 经 典型 手 奇 金 淋巴 瘤 不 同 ,单纯 








第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


【随访 与 远 期 并 发 症 的 监测 了 

在 完成 全 疗程 的 治疗 后 进行 全 面 评 估 , 以 此 作为 以 后 
随访 的 基础 水 平 ,定期 随访 .每 3 个 月 1 次 . 共 2 年 ,以 后 每 
6 个 月 随访 1 次 , 共 3 年 ,以 后 每 年 随访 1 次 。 要 求 患 者 戒 
烟 ,每 次 随访 进行 常规 的 乳腺 、 皮 肤 检查 ( 表 20-5-5) 。 接 受 
头颈 部 放疗 的 患者 .应 每 年 进行 唾液 腺 功能 和 甲状 腺 水 平 
的 检测 .50% 的 患者 可 能 发 生 甲 状 腺 功能 减退 。 


表 20-5-5 ” 霍 奇 金 淋 巴 瘤 化 疗 后 的 随访 监测 











放疗 或 (和 ) 化 疗 可 有 效 治疗 工 一 卫 期 的 LPHL, TI A 期 患 
者 仅 给 予 受 累 野 照射 或 区 域 照 射 的 5 年 无 复发 生存 率 
95%,5 年 生存 率 100%。 进 展期 LPHL 患者 的 预后 比 早 
期 患者 差 , 大 多 数 患者 可 采用 化 疗 (MOPP 或 ABVD 方 
案 ), 联 合 或 不 联合 放疗 。 常 用 的 化 疗 方案 有 ABVD、 
CHOP、CVP、EPOCH 方案 (依托 泊 苷 、 泌 尼 松 、 长 春 新 碱 
环 磷 酰 腕 和 多 柔 比 星 ) 单 独 或 联合 利 妥 昔 单 抗 ,或 者 单 用 和 
妥 萌 单 抗 用 十 LPHL 的 治疗 。 不 同化 疗 方案 的 优 劣 .目前 
尚 无 随机 对 照 临床 试验 进行 疗效 比较 。 


【特殊 情况 的 治疗 】 

(一 ) HL 伴 妊 娠 ”HL 伴 有 妊娠 者 ,淋巴 瘤 分 期 诊断 
时 尽量 不 用 放射 影像 学 检查 ,可 采用 腹部 B 超 判断 后 腹膜 
是 否 存在 肿块 , 单 次 胸部 后 前 位 摄 片 (在 适当 防护 的 前 提 
下 ) 用 于 判断 纵隔 是 否 存在 巨大 肿块 等 。50% 以 上 患者 可 
以 继续 妊娠 到 分 娩 而 无 须 治疗 ,如 果 出 现 症 状 或 疾病 进展 ， 
应 在 妊娠 的 中 、 上 晚期 进行 化 疗 , 此 时 的 治疗 对 胎儿 影 咽 很 
小 。 也 可 以 间 际 性 小 剂量 长 春 磊 单 药 化 疗 以 控制 症状 , 直 
到 分 娩 , 分 娩 后 给 予 完 整 剂量 6 一 8 个 疗程 的 联合 化 疗 。 

(二 ) HL 与 艾滋 病 HIV 感染 者 发 生 HL 的 风险 增 
加 了 5 一 10 倍 ,HIV 阳性 患者 发 生 HL 几乎 均 与 EB 病毒 
有 关 , 一 般 为 混合 细胞 型 或 淋巴 细胞 削减 型 , 易 累 及 结 外 部 
位 ,尤其 骨骼 。80 中 以 上 患者 有 B 症状 ,处 于 疾病 的 进展 
期 , 易 发 生机 会 感染 , 震 联合 抗 病 性 、 抗 真菌 .中 胞 集 
沙 刺 激 因 子 等 积极 治疗 ,在 此 基础 上 给 予 ABVD 方案 或 
EBVP 方 案 ( 表 和 柔 比 星 、 博 来 霉 索 .长 春 碱 和 泌 尼 松 ) 等 化 
疗 。 但 化 疗 药物 与 其 他 治疗 药物 同时 使 用 可 能 降低 患者 对 
于 治疗 的 耐 受 性 ,治愈 率 低 于 非 HIV 感染 的 人 群 , 中 位 生 
存 时 间 一 般 1 一 2 年 。 

(三 ) 老年 霍 奇 金 淋巴 瘤 ”预后 较 差 , 小 于 65 岁 者 5 
年 生存 率 为 80%. 而 大 于 65 岁 者 仅 为 50 冯 ,预后 差 的 原 内 
包括 ij 诊断 时 疾病 已 处 于 进展 期 .合并 存在 其 他 致死 性 疾病 、 

诊断 延误 .分 期 不 确切 以 及 未 维持 全 剂 旺 的 化 疗 。 老年 吓 

者 的 治疗 方案 除了 了 与 年 轻 普 相似 ,必要 时 如 用 中 性 粒 台 
集落 制 激 因子 以 位 佛 全 剂 星 的 化 疗 。 对 于 在 在 心 师 疾 病 
者 ,可能 寡 昌 减少 或 售 用 博 来 守 索 或 多 来 比 旦 。 



























检查 项 目 随访 计划 
病史 、 体 格 检查 、 血 ”开始 2 年 内 每 3 一 4 个 月 复查 1 
常规 、 血 沉 、 生 化 次 ,第 3 一 5 年 内 每 6 个 月 复查 1 
检查 次 ,5 年 后 每 12 个 月 复查 1 次 


如 果 无 法 做 CT 检 
查 , 每 次 随访 做 胸部 


开始 2 年 内 每 3 个 月 复查 1 


次 ,第 
3 一 5 年 内 每 6 个 月 复查 1 次 ,5 年 


X 线 检查 后 每 年 复查 1 次 

胸部 CT 开始 2 年 内 每 6 一 8 个 月 复查 1 
次 ,第 3 一 5 年 内 每 年 复查 1 次 ,5 
年 后 无 论 何 时 胸部 入 线 检查 发 现 
异常 均 应 胸部 CT 检查 

腹部 和 盆腔 CT I 期 和 了 期 :前 5 年 每 年 复查 1 


其 他 分 期 :前 2 年 每 6 个 月 复 
1 次 ,第 3 一 5 年 每 年 复查 1 次 


颈 部 放疗 后 每 6 个 月 检查 1 次 
如 果 放 疗 部 位 在 横 贤 以 上 .开始 治 


甲状 腺 激素 水 平 
第 7 年 开始 每 年 乳 


腺 X 线 检查 疗 年 龄 小 于 30 岁 
在 37 岁 开 始 每 年 乳 如果 放疗 部 位 在 横 蚂 以 上 .开始 治 
腺 入 线 检查 疗 年 龄 大 于 30 岁 





对 于 长 期 生存 的 患者 而 言 , 继 发 肿瘤 、 心 ea i 
状 腺 功能 减退 和 生殖 问题 是 最 严重 的 迟 发 不 良 反 应 ， 
随访 时 间 的 延长 ,发 生 率 增加 。 

{ 一 ) 继 发 肿瘤 ”实体 肿瘤 是 最 常见 的 继 发 肿瘤 .最 党 
见于 完成 治疗 10 年 后 。 当 放疗 作为 一 线 涌 疗 时 继 发 肿瘤 
的 风险 最 大 ， 初始 治疗 用 放 化 疗 联合 治 疗 的 患者 .发 生 
继 发 肿瘤 的 风险 比 单 Rea 2 Sa ie 但 
尚 于 单纯 化 疗 作 化 疗 发 生 上 帽 直肠 闻 
的 风险 增加 。 用 i 奇 金 淋巴 瘤 涌 疗 后 报 常 
见 的 继 发 肿 粮 族 化 剂 治 ; 人 或 三 六 史 等 
有 关 。 对 于 胸部 或 胶 下 1 : 年 尿 进 行 
乳腺 MRI 或 铀 靶 检 查 , 至 少 j 于 的 S~10 
年 :或 者 40 岁 以 后 。 建 议 患 者 每 年 应 到 乳 糙 专科 进行 乳腺 


种 
让 

































(二 ) 心血 管 疾病 
疗 是 发 生 心 血管 奖 病 的 高 危 央 素 。 
般 在 治疗 完成 的 5~ 4 年 后 出 更 
何 年 叭 


的 化 
放疗 所 第 网 心 星 吉 性 一 
状 本 出 遇 主 低 
内 二 :即便 没有 临床 症状 . 思 建 议 在 清 疗 完成 lu 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


年 后 应 随访 心电图 ,每 年 监测 血压 。 

(三 ) 甲状 腺 功能 减退 约 50%% 长 期 生存 的 患者 中 出 
现 甲 状 腺 功能 减退 ,尤其 颈 部 或 纵隔 接受 过 放疗 的 患者 。 
因此 ,应 对 患者 进行 仔细 的 甲状 腺 体检 ,每 年 至 少 进行 一 次 
甲状 腺 功能 检查 ,尤其 颈 部 接受 放疗 者 。 

(四 ) 肺脏 毒性 已 经 证 实 霍 奇 金 淋巴 瘤 应 用 含有 博 
来 霉 素 的 方案 化 疗 可 发 生 博 来 霉 素 诱导 的 肺 毒 性 (BPT)， 
发 生 的 危险 因素 包括 年 龄 较 大 、 博 来 短 素 的 累积 剂量 、 肺 部 
照射 及 既往 肺病 史 。 也 有 文献 报道 应 用 造血 细胞 生长 因子 
增加 肺 毒 性 的 发 病 率 。 
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非 霍 奇 金 淋 巴 瘤 
陈 波 试 


【流行 病 学 】 

非得 奇 金 淋巴 瘤 (non Hodgkin Lymphoma, NHL) 占 
所 有 新 诊断 癌症 的 4% ,在 癌症 死亡 的 构成 也 占 4%。 在 美 
国 经 年 龄 调整 的 XNHL 的 年 发 病 率 男性 为 23.2/10 万 , 女 
性 为 16.3/10 万 , 随 着 年 龄 的 增加 ,发 病 率 显著 增加 ,诊断 
二 的 中 位 年 龄 为 60 岁 , Burkitt 淋巴 瘤 和 淋巴 母 细胞 淋巴 
针 年 轻 人 : XNHL 的 发 病 率 `\ 欧 洲 和 省 大 利 亚 
当 势 .NHL 某 些 亚 型 的 
些 地 区 特别 高 .如 Burkitt 淋巴 瘤 . 滤 泡 型 淋巴 
福 、 结 外 自然 杀伤 (NK) 工 细 胞 淋巴 瘤 免 型 和 成 人 工 细胞 
冲锋 病 淋巴 盖 。NHL 的 发 病 率 逐年 上 升 ,部 分 诛 因 可 能 
与 老龄 化 .获得 性 免疫 缺陷 综合 征 的 流行 以 及 职业 与 环境 
等 因素 有 关 , 此 外 .影像 学 检查 技术 的 改进 和 病理 诊断 水 平 
的 提高 可 能 发 现 更 多 的 病例 。 我 国 淋巴 瘤 的 病理 类 型 以 
NHL 大 大 多 数 .HL 仅 占 8 外 一 1%%5NHL 中 工 细胞 型 占 
26.1 元 , 丈 漫 大 也 细胞 型 占 37.3 听 .而 滤 泡 型 仅 占 9 狼 . 央 

此 NHL 的 类 型 分 布 与 欧美 国家 有 所 不 同 







































J 欧 


〖 病 因 学 】 


村 于 大 多 数 NHL 患 才 .病因 不 曙 ”NBL 的 危险 因素 


1) 免疫 缺陷 :分 为 先天 性 和 获得 性 ， 前 者 包括 严重 联 
合 免疫 缺陷 症 、X 连锁 淋巴 增殖 性 疾病 (存在 Sh 
因 突 变 , 该 基因 编码 的 蛋白 调节 宿主 应 对 受 EBV 病毒 感染 
的 细胞 的 免疫 反应 ,可 发 生 致 命 性 传染 性 单 核 细 胞 增多 四 
或 霍 奇 金 淋 巴 瘤 ) 、Klinefelter 综合 征 、 Chediak-Higashi 六 
合 征 、Ataxia telangiectasia 综合 征 、Wiscott-Aldrich 入 
等 ;获得 性 免疫 缺陷 病 如 实体 器 官 移 窟 发 生 淋 A 
病 者 在 20% 以 上 ,类 风湿 关节 炎 发 生 NHL 的 风险 增加 2 
倍 ,Si5gren 综合 征 发 生 边缘 区 淋巴 瘤 的 风险 增加 人 
40 倍 , 桥 本 甲状 腺 炎 、 自 身 免疫 性 疾病 应 用 甲 绑 继 叭 治疗 
Te a NHL 的 风险 增加 Wo 
以 上 。 此 外 几乎 所 有 艾滋 病 位 发 的 中 枢 神经 系统 洪 巴 六 和 
约 50% 其 他 类 型 淋巴 瘤 与 EB 病毒 感染 有 关 ;EB 病 玫 大 
多 数 移植 后 淋巴 增殖 性 疾病 也 有 一 定 关系 。 在 i Es 
的 地 方 性 Burkitt 淋巴 瘤 和 约 40% 散 发 性 Burkitt 淋巴 六 
患者 的 细胞 内 可 检 出 EB 病毒 基因 组 。 在 所 有 成 人 es 
白血病 /淋巴 痛 患 者 均 可 检 出 人 本 淋巴 细胞 病 | 型 
(CHTLV-I) ,感染 HTLV- 工 者 约 3 小 有 发 和 
险 ,而 在 感染 流行 区 , 50% 以 上 NHL 患 独 发 病 可 的 
HTLV-I 有 关 。 人 类 疱疹 病毒 8(HHYV-8， 卡 波 济 肉 狼 相 
关 郊 疹 病毒 ) 与 免疫 缺陷 者 发 生 原 发 渗 出 性 淋巴 净 及 乡 中 
心 型 Castleman 病 有 关 , 原 发 渗 出 性 淋巴 痛感 者 常常 同 
感染 了 EB 病毒 。 流 行 病 学 证 据 显示 两 型 肝炎 病毒 与 淋巴 
浆 细 胞 性 淋巴 瘤 和 腺 边缘 区 淋巴 瘤 有 关 ， 病毒 抗原 长 戎 更 
激 可 能 导致 恶性 孔 细 胞 克隆 出 现 。 幽 门 螺杆 菌 与 出 续 外 
边缘 区 符 膜 相关 淋巴 组 织 (MALT) 淋 巴 瘤 发 病 有 关 。 已 经 
证 实情 氏 玻 螺旋 体 与 皮肤 边缘 区 了 细胞 淋巴 瘤 有 关 。 局 
有 证 据 显示 器 区 热 衣原体 与 眼 睹 附件 淋巴 冯 \ 空 肠 弯 曲 冰 
与 免疫 增生 性 小 肠 病 有 关 。 

(3) 职业 与 环境 因素 : 灯 曙 剂 . 有 机 海 刘 下 发 此 外 
线 ,吸烟 等 与 NHL 的 发 病 有 一 定 的 关系 : 农药 尤其 茶 所 
基 除 章 剂 如 2,4- 沫 气 代 乙酸 与 NHL 有 很 强 的 联系 。 电离 
饥 射 和 饮水 中 亚 硝 酸 执 等 与 XHIL 的 关系 ,文献 报道 也 有 
矛盾 之 处 。 高 脂 饮食 可 能 与 NHL 发 病 有 关 。 窒 奇 金 淋巴 
对 过 治疗 后 发 生 XHI. 的 风险 增加 大 约 20 伴 大 荐 吸烟 
了 与 肠 病 性 工 细 













































;NHL 患 考 的 同胞 、 淋 巴 六 或 其 他 血液 

由 局 患 NHL 的 风险 经度 增高 ， 肿 注 坏 
于 因 子 (308G->A) .白细胞 介 索 -10(3575T 一 A) 及 其 他 多 
态 性 与 弥漫 大 也 细胞 淋巴 疗 有 关 。 


〖 病 理学 特征 】 
NHL 源 于 免疫 
灾 而 致 ， 在 有 些 病 例 , 细 胞 泥 源 与 淋巴 将 的 形态 学 、 免 疫 党 









第 五 章 ”淋巴 细胞 、 奖 细胞 疾病 
Wen ats NHL 旦 跳跃 式 播 散 , 越 过 邻近 淋巴 
结 向 远 处 淋巴 结 转移 .有 的 在 临床 确诊 时 已 播 散 全 身 。 侵 


卫 细 胞 肿瘤 
袭 性 NHL 常 原 发 累及 结 外 淋巴 组 织 ,发展 迅速 。NHL 的 前 体 了 细胞 淋巴 瘤 


表 20-5-6 ”WHO 关于 淋巴 系统 肿瘤 的 分 类 (2008) 
































淋巴 结 其 切面 外 观 旦 鱼肉 样 。 镜 下 正常 淋巴 结构 破坏 , 淋 由 沉 旦 细胞 性 自 血 病 /内 马 交 

巴 滤 泡 和 淋巴 衬 可 以 消失 。 增 生 或 浸润 的 淋 己 瘤 细胞 成 分 热 B 细 胞 淋 马 瘤 

单一 ,排列 紧密 。NHL 细胞 来 源 于 不 同 分 化 阶段 的 免疫 细 a 

胞 。 不 同 来 源 的 NHL 细胞 的 免疫 表 型 .染色 体 核 型 受累 脾 B 细胞 边缘 区 淋巴 冶 

基因 及 临床 表现 也 不 相同 ,从 而 形成 各 种 NHL 亚 型 。 正 毛细 胞 白血病 

常 免疫 细胞 转化 为 恶性 淋巴 瘤 细胞 可 能 存在 特定 的 让 传 学 = 类 

和 和 分子 泪 传 学 异常, 部 分 NHL 亚 型 的 原 癌 基 因 的 激活 与 i 

特定 的 遗传 学 异常 有 关 。2008 年 WHO 淋巴 肿 闯 分 类 方 淋巴 浆 细胞 性 淋巴 瘤 

案 结合 了 形态 学 、 免 疫 学 、 遗 传 学 和 临床 的 特征 ,将 NHL 本 链 病 

分 为 也 细胞 种 痛 ,TANK 细胞 肿瘤 两 大 关 ( 表 20-5-6)。 人 
也 细胞 肿瘤 的 各 亚 型 由 未 受 抗原 作用 的 B 细胞 (B- 淋巴 结 边缘 区 淋巴 癌 

naive 细胞 ) 受 到 抗原 作用 后 增殖 分 化 直至 浆 细胞 的 各 个 分 滤 泡 型 淋巴 冶 

化 阶段 B 细胞 恶变 而 成 ,往往 伴 免疫 缺 陷 或 自身 免疫 性 疾 原 发 皮肤 渡 泡 中 心 淋巴 痛 

病 。B 细胞 抗原 如 CD10、CD19、CD20、CD22、CD79 等 ,在 rp eR 

各 种 卫 淋 巴 细胞 肿瘤 中 均 有 不 同 程度 的 表达 。 在 欧美 国 慢性 炎症 相关 性 弥漫 大 B 细胞 淋巴 冶 

家 了 细胞 来 源 的 淋巴 瘤 占 85% 一 90 色 ,最 常见 的 类 型 是 弥 淋巴 瘤 样 肉芽 肿 se 

温 大 BB 细胞 型 淋巴 痛 , 占 所 有 NHL 31%; 渡 泡 型 淋巴 癌 占 he 

22% ,该 型 在 亚洲 国家 相对 较 少 。 其 余 3%~10% 为 结 外 ALK 阴性 大 BB 细胞 淋巴 交 

边缘 区 /MALT 淋巴 瘤 、 外 周 工 细胞 淋巴 瘤 .小 淋巴 细胞 淋 浆 母 细胞 淋巴 痛 

巴 瘤 和 套 细 胞 淋巴 瘤 ; 原 发 纵隔 大 BB 细胞 淋巴 六 1% 左 右 ， 源 于 HHV-8 相关 多 中 心性 Castleman 病 的 大 B 细 

Burkitt 淋巴 瘤 少 于 1%。 ci 
人 和 NK 细胞 肿瘤 在 亚洲 较 西方 国家 多 见 , 其 免疫 表 Burkitt 淋巴 瘙 /白血病 

型 虽 可 以 提示 恶性 程度 ,但 不 是 分 型 的 依据 。TCR 基因 重 具有 介 于 弥 温 大 也 细 胞 淋巴 瘤 和 Burkitt 淹 巴 将 

排 可 评价 细胞 的 克 话 性 ,但 与 亚 型 无 关 。 了 细胞 和 NK 细 a er A 

外 肿瘤 亚 型 的 确定 主要 依据 临床 特点 和 病理 组 织 细胞 形态 et 

学 。 可 分 成 4 组 :白血病 型 或 播 散 型 :T- ee Se ee 

痛 /和 白血病、 成 人 细胞 淋巴 瘤 /白血病 ;@ 结 外 型 :NK i 

细胞 淋巴 净 , 锚 型 肠 病 型 细胞 淋巴 瘤 , 肝 脾 y5T 工 淋巴 母 细胞 白血病 ,淋巴 瘤 

巴 瘤 ,原始 NK 细胞 淋巴 痛 ;@ 皮 肤 型 :皮下 脂 膜 炎 样 细 成 熟 细 胞 和 NK 细胞 肿 痛 

抱 淋 巴 奖 、 亚 样 肉芽 肿 /Sezary 综合 征 、 皮 肤 型 间 变 大 细胞 工 细胞 幼 淋巴 细 色白 血 病 /淋巴 多 

性 淋巴 瘤 ;@ 结 内 型 :外 周 工 细胞 淋巴 瘤 ,血管 免 首 母 细胞 2 ee ee i 

性 淋巴 瘤 、 人 金 身 性 问 变 大 细胞 性 淋巴 痛 。 


Ee 病 翅 





和 昌 性 工 细胞 淋巴 增殖 性 疾病 


淋 




























【临床 表现 】 成 人 工 细胞 让 
最 是 颈 部 、 腑 下 或 巴结 肿 大 
常见 的 临床 表现 是 颈 部 . 腋 下 或 腹股沟 淋巴 结 肠 病 相 关 性 1 
受 从 及 淋 巴结 质地 毛 、 无 触 痛 。 纵 隔 或 后 腊 膜 淋巴 结 肿 和 肝 脾 工 细胞 淋巴 瘤 
可 出 现 庄 连 8 证 状 如 网 痛 、 咳 嗽 .上 腔 静 脉 综合 征 、 刚 ee 工 细胞 淋巴 瘤 
此 # 受 压 可 致 尾 功 能 不 全 。 部 





Pe i 合 征 
分 NHL 可 as ed 盗 计 和 原因 不 明 的 体重 减 原 i CD30 阳性 工 
轻 。 还 可 有 非特 征 性 的 症状 ,如 乏力 ,皮肤 痉 。XNHL Y8T 细胞 淋巴 3 











几乎 可 以 办 及 任何 器 官 而 出 现 相应 症状 ,如 原 发 中 枢 神 经 
系统 淋巴 将 出现 的 神经 症状 ,是 黏膜 相 a 1 织 淋 巴 交 

出 现 气短 ， 冒 秋 膜 相关 淋巴 组 织 淋巴 瘤 或 弥 温 大 B 细胞 淋 

书 痛 出 现 亚 必 和 上 腹部 疼痛 ,小 肠 淋巴 瘤 出 现 小 肠 梗 阳 , 当 


淋巴 瘤 寺 可 
乃 | 性 细 隐 淋巴 















入 细 
间 变 大 细胞 淋 


间 变 大 细胞 淋 
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漫 大 也 细胞 淋巴 痛 累 及 亩 刀 出现 皖 丸 肿块 ,皮肤 淋巴 瘤 所 致 ” 检 标 本 的 病理 学 检查 。 细 针 穿刺 不 应 该 用 于 淋巴 瘤 的 诊 


的 皮肤 损害 等 。 骨 艇 受累 及 可 全 血细胞 减少 ,表现 为 感染 、 ” 断 , 它 不 能 确定 NHL 的 亚 型 。 如 果 活 检 的 组 织 较 少 , 必 
出 血 和 贫血 。NHL 也 可 并 发 各 种 免疫 异常 ,如 自身 免疫 性 。” 须 重新 活检 。 各 阶段 B 淋 巴 细胞 免疫 表 型 的 特点 在 业 弄 





溶血 性 贫血 和 免疫 性 血小板 减少 性 紫 疗 是 小 淋巴 细胞 淋巴 。 ”诊断 中 有 很 大 的 价值 ,免疫 组 化 染色 结果 往往 龙 分 型 诊 
瘤 / 悍 性 淋巴 细胞 白血病 .弥漫 大 B 细 胞 淋巴 瘤 以 及 其 他 亚 。 断 的 重要 依据 ( 表 20-5-7)。T 细胞 和 NK 细胞 肿瘤 亚 型 
型 较 常见 的 并 发 症 。 外 周 神经 病变 与 单 克隆 免疫 球 蛋 白 增 ”的 确定 主要 依据 临床 表现 和 病理 组 织 细胞 形态 学 。 细 胞 
尚 有 关 : 主 要 见于 淋巴 浆 细胞 性 淋巴 瘤 。NHL 相关 扩 让 遗传 学 和 分 子 遗 传 学 对 于 疑难 病例 的 诊断 很 有 帮助 。 如 
半 发 性 综合 征 可 影响 神经 系统 (如 脱 链 精 性 多 神经 病 pt Burkitt 淋巴 瘤 的 诊断 ,而 {11;14) 伴 
;综合 征 、 外 周 神经 病变 等 ) .皮肤 (如 天 疱 疮 )、 mie Cyclin D1 的 过 度 表达 可 确定 套 细 胞 淋巴 瘤 的 诊断 ( 表 
晴 交 ) 和 多 肚 器 损害 (如 了 血 管 炎 \ 皮 肌 炎 和 胆 江 淤积 性 黄 丫 )。 20-5-8) 。 一 部 0 者 骨 骨 涂 片 中 可 找到 淋巴 瘤 细胞， 
晚期 可 并 发 淋巴 瘤 细胞 白血病 或 伴 发 咽 血 细胞 综合 征 
断 】 总 之 ,任何 半 诊 断 的 HL 均 应 芭 统 面 全面 的 评估 
NHL 的 诊断 依赖 于 肿 大 淋巴 结 或 受累 的 器 官 组 织 活 20.5-9)。 





















表 20-5-7 常见 NHL 典型 免疫 表 型 

















淋巴 瘤 类 型 CD20 CD3 CD10 CD5 CD23 其 他 
小 淋巴 细胞 型 本 过 1 
淋巴 桨 细胞 型 生 一 总 3 Cle” 
结 外 边缘 区 MALT 十 a 这 _ 5 
淋 和 十 = 了 ee e 
十 = + 
A 一 村 es Cyclin D1 
弥漫 大 细胞 型 + 
纵隔 大 B 细 胞 型 于 一 
Burkitt 十 二 二 加 Td 
前 体 工 淋 巴 母 细胞 型 这 I TadT+ ,CDla .CD7” 
变 大 细胞 型 - CD30- ,CD15- ,EMA- ,ALK- 


外 周全 细胞 型 = Rs 
注 :ALK: 间 变性 淋巴 瘤 激酶 ;EMA: 上 皮 细胞 腊 抗 原 





其 他 全 工 标记 





表 20-5-8 NHL 染色 体 易 位 特征 











”NHL 亚 型 易 位 受累 及 基因 发 生 率 (%) 
弥漫 大 BB 细胞 地 t(3d27) BCL6 35 
(14;18)(q32;q21) IgH .BCI.2 15 一 20 
1(18;14)(q24;q32) MYC(c Myc) ,IgH a 
Burkitt 1(8;14)(q24;q32) MYC, lgH 100% 体 有 其 中 之 一 异常 .最 常见 为 (8;14) 
t(8;22)(q24;dl11) MYC, lgl, 
t(2;8)(p12;d24) lgK, MYC 
滤 光 型 t(14;18)(q32;q21) lgH.BCI2 一 90 
大 细胞 型 1(11;14)(ql3;q32) BCL1,IgH 全 90 
癌变 大 细胞 型 (255)(P235435) ALK.NPM -80 of ALK ALCLs 
符 膜 相关 淋巴 组 织 型 t(11;18)(q21;q21) API2,MALTI 35 
t(14;18)(q21;qg32) lgH, MALT1 20 
1(1;14)(p22;932) BCL10.1gH 10 
ALCL anaplastic large cell iymphoma: ALK: anaplastic lymphoma kinase; MALT : mucosa associated lymphoid tissue 





表 20-5-9 ”初次 诊断 的 非 霍 奇 金 淋巴 癌 的 
常规 评估 检查 





1. 活检 确定 诊断 
2. 仔细 的 病史 询问 和 细致 的 体格 检查 


3. 实验 室 评估 :A. 血 常规 检查 ; B. 生化 检查 :包括 
LDH 签 


“ 影像 学 检查 :A. 胸 , 腹 、 丛 腔 CT 检查 ;B. PET 检查 


" 其 他 活检 :A. 骨 伪 活检 ;B. 检查 结果 可 能 改变 治疗 
的 方案 任何 可 疑 病 变 部 位 


ol 


需 与 NHL 进行 鉴别 诊断 疾病 很 多 ,任何 引起 淋巴 结 
或 脾 肿 大 的 疾病 均 可 能 与 NHL 混 活 .对 病变 组 织 活检 进 
行 病理 学 检查 可 提供 鉴别 诊断 的 依据 。NHL 的 诊断 以 临 
床 表现 为 基础 ,经 组 织 病理 学 、 免 疫 学 及 细胞 分 子 遗 传 学 检 
查证 实 诊断 。NHL 的 诊断 不 能 依靠 临床 推理 .只 有 经 过 病 
变 组 织 病理 学 确诊 后 才能 进行 抗 肿瘤 治疗 。 


【与 淋巴 瘤 易于 混淆 的 疾病 】 

(一 ) 免疫 刺激 反应 所 致 的 不 典型 淋巴 细胞 增生 最 
常见 的 是 多 种 自体 免疫 性 疾病 (如 Siogren 综合 征 、 系 统 性 
红斑 狼 郊 、 类 风湿 关节 炎 ) 和 感染 (如 巨细 胞 病毒 .EB 病毒 、 
猫 不 病 等 ) 可 出 现 B 细胞 和 工 es 尔 滔 增殖 伴 涉 泡 增 生 ， 
引起 淋巴 结 有 种 大 和 淋巴 结 病变 . 易 与 淋巴 瘤 混淆 ,但 通过 病 
理 活检 及 免疫 学 和 分 子 生物 学 ie 般 可 以 明确 ;仍然 不 
能 确诊 者 ,应 该 对 患者 密 a 观察 ,必要 时 多 次 活检 。 

(二 ) 非 淋巴 瘤 的 淋巴 增殖 性 疾病 

1. Castleman 病 { Castleman disease) 是 一 种 原因 不 
明 的 反应 性 淋巴 结 病 ,表现 为 局 部 巨大 淋巴 结 肿 块 , 常 伴 发 
热 ,盗汗 、 体 重 减轻 和 乏力 等 。 伴 有 全 身 症 状 的 Castleman 
病 往往 与 1.-6 的 过 度 产生 有 关 , HIV 感染 者 出 现 
Castleman 病 常 与 HHV-8 感染 有 关 。 临 床 表 现 有 局 灶 型 
和 多 中 心 册 .确诊 依据 病理 ,有 透明 血管 型 和 浆 细 胞 型。 部 
分 病例 可 转化 为 淋巴 瘤 , 全 鉴别 。 透 明 血 管 型 和 局 灶 
pt 状 . 多 中 心 型 和 兹 细胞 型 常 伴 全 号 症 状 及 多 器 

几 受 则 ,预后 厅 及 前 者 。 病 变局 限 者 可 行 手 术 切 除 或 放疗 。 
本 全 身 病 变 者 应 用 大 剂量 类 皮质 激素 可 能 有 效 。 过 度 产 生 
I-6 /用 1-6 抗体 常常 有 效 。 如 果 其 他 方法 无 效 ` 串 
者 接受 联合 化 疗 .自体 或 异 基因 造血 十 细胞 移植 有 时 有 将。 

2. Rosai-Doriman 综 合 征 (Rosai-Dorfman syndrome) 

也 称 为 织 细胞 增生 伴 巨 大 淋巴 结 病 . 是 一 种 良性 局 限 
性 淋巴 结 增生 ,表现 为 儿童 和 青年 出 现 无 痛 性 巨大 淋巴 结 、 

其 病理 特征 为 淋巴 样 阅 兰 ， 厚 的 纤维 包 腊 ,淋巴 要 
浆 细 胞 崇 焦 和 体积 较 大 . 常 为 不 明 型 的 组 织 细胞 增殖 .淋巴 
实 内 充满 在 维和 性 组 织 细 胞 。 奖 病 具有 自 限 性 ,可 伴 自 革 免 疫 
性 溶血 性 贫血 .种 大 沫 巴结 可 在 数 周至 数 月 内 自行 消退 。 

3. Kikuchi 病 (Kikuchi disease) 义 称 组 织 细 胞 增生 性 
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坏死 性 淋巴 结 炎 (histocytic necrotizing lymphadenitis) , 病 

因 不 明 , 最 常 发 生 于 年 轻 女 性 。 最 常见 的 症状 包括 疼痛 性 

颈 部 淋巴 结 肿 大 , 常 伴 有 发 热流 感 样 症状 和 皮疹 。 对 症 治 

症状 一 般 在 数 周 至 数 月 绥 解 。 淋 巴结 活检 显示 有 坏死 
组 织 细胞 灶 。 肾 上 腺 皮质 激素 疗效 甚 佳 。 


【临床 分 期 】 

病理 确诊 后 应 进一步 检查 肿瘤 累及 的 范围 .以 明确 疾 
病 的 分 期 和 判断 预后 ,为 选择 治疗 方案 及 疗程 提供 依据 。 
除 详细 询问 病史 与 仔细 体格 检查 外 ,还 需要 进行 实验 室 的 
检查 .包括 血 常规 .血清 乳酸 脱氧 酶 和 B;- 微 球 蛋白 、 骨 灸 涂 
片 和 活检 病理 学 检查 等 ;影像 学 检查 包括 胸 片 . 胸 、 腹 、 盆 腔 























CT 等 。 正 电子 发 射 计算 机 体 层 显 像 CT(PET-CT) 可 以 显 | py 
:可 提供 If 和 
的 分 期 还 是 判断 疗效 、 预 


示 淋 巴 注 病灶 及 部 位 , 优 于 CT 及 其 他 影像 学 检查 
全 身 病变 的 完整 信息 ,无 论 在 肿瘤 
后 方面 同样 有 重要 价值 ,在 治疗 后 它 可 以 鉴别 影像 学 上 显 
示 的 肿块 是 残留 的 淋巴 瘤 病灶 还 是 纤维 化 组 织 。 高 SUV 
提 1 较 当 SUV>13 常 提 示 为 侵袭 :淋巴 病 。 在 
放射 性 核 素 浓 集 的 部 位 进行 穿刺 可 以 大 大 提 商 活检 病 
断 的 阳性 率 。XNHL 的 分 期 采用 Cotswold 改良 的 Ann 
Arbor 分 期 系统 ,详细 请 参阅 本 篇 第 二 章 的 第 二 节 窒 奇 金 
淋巴 瘤 相 关内 容 。 















【治疗 】 

NHL 因 多 中 心 发 生 的 倾向 使 得 临床 分 期 价值 和 扩 野 
照射 的 治疗 作用 不 如 HL. 决 定 其 治疗 策略 应 以 化 疗 为 主 。 
不 后 4 的 淋巴 瘤 生 物 学 特征 存 忆 .有 肿 辣 的 生 
物 学 行为 还 与 病变 的 部 位 .肿块 大 小 及 患者 的 体能 状态 等 
机 人 NHL 和 ER 









局 ;| 性 茜 陆 相关 性 淋 eerie 巴 瘤 可 以 行 手 
为 了 避免 肠 穿孔 和 出 血 的 并 发 证. 小肠 和 和 
缚 扬州 巴 窗 在 开始 化 疗 前 最 好 先行 2 区 。 用 切除 可 以 
改善 血细胞 减少 ,有 时 也 
此 以 外 .手术 对 于 NHL 的 治疗 作用 不 大 放疗 党 单独 或 
与 化 疗 联合 用 于 病灶 局 限 的 NHI 有 时 用 于 所 上 志 境 
:也 可 用 于 淋巴 擅 复 发 部 位 的 照 时 


















中 化 疗 
. 情 性 淋巴 癌 。B 细胞 惰性 淋 
ee 








化 .放疗 有 效 . 亿 不易 
期 和 上 下 期 患者 放疗 或 生存 活 可 达 10 年 在 有 .部 分 患 和 
可 生发 性 肿 狂 消退 。 正 期 和 下 期 患者 化 六 后 最 可 能 区 光复 
发 .但 中 位 I 时 间 也 可 达 10 年 ， 故 在 将 
和 章 待 的 姑息 性 治疗 原则 . 尽 可 能 推迟 化 疗 . 






池上 









站 下 衣 宇 张 观 窗 
如 阁 司 有 不 发 
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展 , 可 单独 给 葵 丁 酸 氮 芥 4 一 6mg/(m*， d), 以 后 递减 或 
6 一 8mg/(mz 。d) ,每 2 一 3 周 连 服 3 一 5 天 。 或 环 砍 酰胺 
100mg 每 日 1 次 口服 。 联 合 化 疗 可 用 CVP 方案 或 CHOP 
方案 ( 表 20-5-10) 。 疾 病 进展 不 能 控制 者 可 试用 FC 方案 : 
氮 达 拉 滨 (fludarabine) 25mg/m? 静 滴 ,每 天 1 次 , 共 3 天 ， 
环 磷 酰胺 0. 6/m? 静 注 ,每 天 1 次 , 共 3 天 。 

2. 侵 获 性 淋巴 瘤 ”8B 细胞 侵袭 性 淋巴 瘤 包 括 套 细胞 
淋巴 瘤 、. 弥 漫 大 也 细胞 淋巴 瘤 和 Burkitt 淋巴 瘤 等 ,T 细胞 
和 NK 细胞 淋巴 瘤 除了 皮肤 型 这 一 组 外 大 部 分 均 为 侵袭 
性 。 侵 袭 性 淋巴 瘤 不 论 分 期 均 应 以 化 疗 为 主 ,对 化 疗 残留 





CHOP 方 案 ( 参 见 表 20-5-10) 与 其 他 化 疗 方案 比较 , 疗 
效 高 而 毒性 较 低 , 因 此 ,该 方案 为 侵袭 性 NHL 的 标准 治疗 
方案 。CHOP 方案 每 2 一 3 周 为 一 疗程 (CHOP-14 可 能 比 
CHOP-21 更 有 效 ),4 个 疗程 不 能 缓解 应 改变 化 疗 方案 。 
完全 缓解 后 巩固 2 个 疗程 就 可 结束 治疗 ,但 化 疗 不 应 少 于 
6 个 疗程 。 长 期 维持 治疗 并 无 好 处 。 本 方案 5 年 无 病 旨 生存 
率 达 41% 一 80%。 化 疗 前 加 用 利 妥 苦 单 抗 , 即 R- CHOP 方 
案 可 提高 CD20 阳性 B 细 胞 淋巴 瘤 疗 效 。 挽救 性 治疗 可 选 
用 MINE 方案 ( 美 司 钠 . 异 环 磷 酰 胺 、 米 托 意 醒 、 依 托 泊 营 ) 
或 ESHAP 方案 (依托 泊 昔 、 甲 泼 尼龙 . 阿 精 胞 苷 \ 顺 铂 ) 等 ， 








饮 达 拉 滨 
环 磷 酰 胺 
利 妥 昔 单 搞 





25mg/m2 TV 
250mg/m: IV 


375mg nm: IV 





(二 ) 生物 治疗 ”CD20 阴性 的 B 细胞 淋巴 瘤 可 用 
CD20 单 抗 (利用 营 单 抗 ) 治 疗 。 临 床 研究 报告 CD20 单 抗 
(每 次 375mg mm ) 与 CHOP 等 联合 化 疗 方案 (R-CHOP) 可 
明显 提高 CR 率 和 惩 长 无 病 生 存 时 间 。 忆 细胞 淋巴 瘤 在 造 

血 二 细 腹 移植 前 用 CD20 单 抗 做 体内 净化 ,可 减少 移植 后 
的 复发 。 

{三 ) 造血 于 细胞 移植 55 岁 以 下 ,重要 脏 吉 功能 正 
党. 如 解 期 短 , 难 治 、 易 复发 的 侵袭 性 淋巴 瘤 ,4 个 疗程 
CH(ODPP 方 案 能 使 淋巴 结 缩小 趋 过 3/4 者 ,可 考虑 ee 
硫 闻 (好 斗 笑 式 合并 倒 *Y? 字 式 扩 野 照射 ) 及 大 剂量 联合 

pe 行 异 基 因 或 白 身 骨 艇 (或 外 周 造血 于 绢 用 ?移植 ， 
大 限度 地 条 火 肿 注 细 胞 - 皮 得 较 长 期 缓解 和 盛 奖 存活 。 

















肿块 .局 部 巨大 肿块 或 中 枢 神 经 系统 累及 可 行 局 部 放疗 扩 ”对 淋巴 母 细胞 淋巴 瘤 /白血病 、Burkitt 淋巴 瘤 等 高 度 恶性 
” 野 照 射 作为 化 疗 的 补充 。 淋巴 瘙 ,可 试用 治疗 急性 淋巴 细胞 白血病 的 化 疗 方案 。 
表 20-5-10 NHL 常用 化 疗 方案 
方 案 剂量 给 药 时 间 站 
R-CHOP 和 
环 磷 酰 胺 750mg/m’ IV 第 1 天 
多 科比 是 50mg/mz IV 第 1 天 
长 春 新 碱 (总 剂量 不 超过 2mg) 1.4mg/m: IV 第 1 天 
泌 尼 松 (固定 剂 显 ) 100mg PO 第 1 一 5 天 
利 妥 昔 单 搞 375mg/m’ TV 第 1 天 
CVP-R 每 21 天 
环 磷酸 胺 l000mg/m? IV 第 1 天 
长 春 新 碱 (总 剂量 不 超过 2mg) 1.4mg/m: IV 第 1 天 
泌 尼 松 ( 固 定 剂量 100mg PO 第 1 一 5 天 
利 妥 音 单 抗 375mg/m? IV 第 1 天 
FCR 每 28 天 


第 1~3 天 
第 1~3 天 
第 1 天 


0% 


自身 干细胞 移植 治疗 侵袭 性 淋巴 痛 , 其 中 芭 失 一 20 和 
以 上 获得 肿瘤 负荷 缩小 ,18 色 一 25 站 的 复发 病例 斌 治愈, 比 







常规 化 疗 增加 长 期 生存 率 30 妈 以 上 。 自 体外 周 焉 细胞 和 
植 用 于 淋巴 瘤 的 治疗 时 ,移植 物 受 淋巴 瘤 细 胞 污染 的 机 会 
小 ,造血 功能 恢复 快 ,并 适用 于 骨髓 受 罕 或 经 过 盆腔 照射 的 
【预后 ] 


1993 年 建立 的 国际 预后 指数 (IPD 评 估 系 统 目 前 被 广 
泛 用 于 评价 NHL 化 疗 后 获得 缓解 长 期 生存 的 概率 。 人 危险 
预后 60 岁 、 体 能 状态 评分 2 一 上 上 
乳酸 脱毛 酶 (LDH) 水 平 升 高 、 淋巴 结 容 及 区 二 1 和 疾病 














第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 
临床 分 期 由 / 玉 。 每 1 项 积 1 分 。 et 较 少 出 现 体能 降低 .而 淋巴 结 毗 及 相对 广泛 .因此 .近年 又 


结 索 
胞 淋巴 瘤 、 i 他 类 型 淋巴 瘤 也 有 一 定价 值 。 对 ”推出 了 滤 泡 型 淋巴 瘤 国 际 预后 指数 (FLIPD .5 项 危险 预后 
于 年 龄 委 60 岁 的 患者 可 采用 En 因素 指标 为 :临床 分 期 亚 / 下 期 .Hb 一 120g/、 淋 巴结 受累 
(age-adjusted international index.aalPD) .危险 预后 因素 为 3 区 域 过 4 个 .年 龄 之 60 岁 、LDH 升 高 .每 1 项 为 1 分 。 低 危 
项 指标 :体能 状态 评分 2 一 4、 血 清 LDH 水 平 升 高 及 疾病 临 组 0~1 分 ,中 危 组 2 分 .高危 组 关 3 分 。3 组 患者 的 10 年 


床 分 期 芽 /RK ( 表 20-5-11) 。IPI 与 aalPl 危险 分 组 与 患者 预 ”生存 率 分 别 为 71% .51 儿 和 36 中 。 中 位 生存 时 间 分 别 为 5 

















后 关系 见 表 20-5-12。 由 于 滤 泡 型 淋巴 瘤 患 者 初次 诊断 时 年 .10 年 和 15 年 。 
表 20-5-11 NHL 国际 预后 指数 分 组 与 预后 的 关系 

所 有 患者 * 
低 危 0 或 1 87 70 73 | 
低 中 危 2 67 50 各 | 
中 高 危 3 交 49 43 
高 危 4 或 5 人 40 26 

经 年 龄 调整 ,年 龄 和 过 60 岁 * 
低 危 0 92 86 83 
低 中 危 1 78 66 69 
中 高 危 2 57 53 46 
高 危 3 46 58 32 


注 :* 对 于 所 有 患者 不 良 预后 因素 :年 龄 之 60 岁 ,LDH 增高 ,体力 状态 2 一 4, 一 个 以 上 的 结 外 病变 ,Ann Arbor 分 期 中 或 仆 撒 
”对 于 过 60 岁 叫 者 :LDH 增高 .体能 状态 2 一 4,Ann Arbor 分 期 出 或 了 期 




















表 20-5-12 IPI 与 aalPl 危险 分 组 病 / 淋 巴 桨 。 这 种 类 型 的 肿瘤 儿童 比 成 人 更 常见 。B 淋巴 

本 i 母 细胞 性 淋巴 瘤 常常 表现 为 实体 肿瘤, 伴随 皮肤 和 骨髓 受 

危险 分 组 累及 ,而 工 淋 巴 母 细胞 性 淋巴 瘤 典 型 表现 为 年 轻 男 性 出 现 

所 有 患者 年龄 <60 岁 患者 纵隔 肿块 。 中 枢 神经 系统 受 由 及 常见 。 淋 巴 母 细胞 性 淋巴 

低 0 或 1 0 瘤 约 90% 为 了 细胞 来 源 , 而 急性 淋巴 细胞 性 白血病 85 汉 为 

低 / 中 2 1 B 细胞 表 型 。 不 良 预后 因素 包括 中 枢 神 经 系统 受累 、 分 其 
高 /中 3 2 为 期 和 和 乳酸 脱 氨 酶 升 高 等 。 

册 Te 3 治疗 nin cid lg ,方案 





中 包括 阿 糖 胞 苷 和 大 剂量 甲 揽 号 叭 . 宕 要 维 了 六。 中 枢 








ripe te 
【部 分 类 型 淋巴 肿瘤 的 临床 特征 】 量 申 氨 蝶 叭 或 头颅 放射 等 进行 干巴 ， 
(一 ) 前 体 淋巴 组 织 肿瘤 。 本 型 包括 淋巴 二 细胞 性 (二 ) 成 熟 B8 细 胞 肿瘤 














让 生病 /淋巴 瘤 和 工 淋巴 全 细胞 性 自 血 病 淋巴 六 黄 类 。 1 慢性 淋巴 细胞 白血病 /小 淋巴 细胞 淋巴 癌 (chronic 
肿瘤 累及 淋巴 结 或 其 他 实体 组 织 , 这 些 肿 阅 细 胞 在 形态 与 lymphocyiic leukemia/ small lymphocytic lymphoma, CLL 
免疫 学 上 与 也 细胞 或 工 细胞 急 马 细 胞 白衣 医 SLL) 小 细胞 淋巴 瘤 (SLL) 是 指 淋 巴结 或 其 他 组 扣 器官 谈 
细胞 相 同 。 当 患 者 有 朋 显 的 淋巴 结 病变 而 人 角 病 杰 肿瘤 细胞 没 润 这些 细胞 在 形态 和 免疫 党 上 5 宙 虱 淋巴 细 

没有 只 及 时 ， 呈 昌 分 为 天 和 组 性 这 , 当 簿 狂 | 的 胞 站 刘邦 RE 相同 生生 CD19 COM 。 
各地 引 1 询 大 于 25 儿 时 , 则 诊断 为 淋巴 细胞 和 白血病。 这 种 ER 5 外 痊 可 sri Wa 用 全 3 : 体 可 榨 查 常 有 
划分 是 人 为 的 :只 是 反映 病变 累及 的 不 同 部 位 或 疾病 发 展 
的 不 同 阶段 ,并非 不 同 的 疾病 实体 .所 以 WHO 分 类 中 称 之 
为 醋 洪 蔬 怀 细胞 性 白血病 从 巴 瘤 或 也 淋巴 母 细胞 性 白 血 





和 



























第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


排 及 细胞 遗传 学 异常 如 del(17p) 和 del(11q) 等 . 约 2 经 一 
3% 的 患者 可 转化 为 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 或 稚 奇 金 淋巴 痛 
(Richter 综合 征 ) ,一 旦 转化 ,预后 大 多 较 差 。 无 不 良 预 后 
特征 的 患者 中 位 生存 时 间 超 过 10 年 ,这 些 患 者 早期 一 般 只 
需要 观察 而 无 须 用 药 。 对 于 进展 迅速 .出 现 症 状 性 淋巴 结 
肿 大 、 血 细胞 减少 者 ,可 按 居 性 淋巴 瘤 治疗 。 由 于 本 病 不 能 
治愈 ,患者 平均 年 龄 65 岁 , 因 此 选择 治疗 方案 宜 个 体 化 。 
一 般 氢 达 拉 滨 联合 环 磷 酰 胺 和 利 妥 昔 单 抗 方案 适用 于 相对 
年 轻 患者 的 治疗 ,对 于 老年 患者 则 选择 苯 丁 酸 氮 芥 或 氛 达 
拉 滨 联合 利 妥 萃 单 抗 进行 治疗 。 气 达 拉 滨 疗效 优 于 茶 丁 酸 
氮 芥 ,但 前 者 免疫 抑制 持续 时 间 长 ,后 者 副作用 小 。 阿 仑 珠 

单 抗 可 以 直接 作用 于 CD52 抗原 ,有 时 其 他 治疗 方法 无 效 
| 时 , 它 可 能 仍 有 效 。 蜡 基因 造血 于 细胞 移植 虽 可 能 治 您 本 
站 病 ,但 很 少 有 患者 适 于 移植 。 此 外 ,患者 可 能 出 现 自身 免疫 
”性 血小板 减少 症 、 自 身 免疫 性 中 性 粒 细胞 减少 症 和 自身 免 
疫 性 溶血 性 贫血 。 这 些 自身 免疫 性 疾病 应 用 糖 皮质 激素 、 
静脉 用 丙种 球 蛋 白 或 切 脾 治 疗 有 效 。 

CLL 的 治疗 请 参见 本 篇 第 三 章 第 三 节 * 慢 性 白血病 ” 
的 相关 内 容 。 

2. 黏膜 相关 淋巴 样 组 织 结 外 边缘 区 淋巴 瘤 (extranodal 
marginal zone lymphoma of mucosa-associated lymphoid tis- 
Sue, MALT lymphoma) MALT 淋巴 瘤 是 一 一 种 惨 性 淋巴 瘤 ， 
占 也 细胞 淋巴 冯 的 7 外 一 8%%。 常见 于 骨 肠 道 、 妥 腺 、 乳 
朋 ` 巾 状 腺 ,眼眶 、 结 腊 、 皮 肤 和 肺 。 原 发 骨 的 MALT 淋巴 
泣 约 占 置 淋巴 瘤 的 50%。MALT 淋巴 奖 的 组 织 学 特征 为 
区 形 性 小 也 淋 巴 细 胞 ， 包括 边缘 区 细胞 . 单 核 样 细胞 、 小 淋 
巴 细 胞 和 散在 和 母 细胞 ,肿瘤 细胞 包 绕 反应 

oo 皮 组 织 , 形 成 淋巴 上 皮 
“CD79™ CD5” ,CDIO= ,CDSs P| 
mig 18) .十 3 等 
为 1 期 或 中 期 .可 以 维持 病变 了 
pg 无 
条. 局 部 入 术 昌 放疗 可 以 取得 和 高 人 
竖 搬 散 至 全 情人 钢 其 他 部 位 , 旺 蕴 
部 MALT 淋巴 站 由 
治疗 污 除 幽 上 ] 螺 杆菌 可 使 50% 雇 
锋 : 但 是 许 tebe pa se 
远 期 结果 如 何 尚 不 清楚 。 
\ 淋 巴结 转移 或 染色 体检 查 提 示 1( 1;18) 存 在 , 抗 生 
求 涌 疗 无 效 . 吕 子 利 妥 普 单 抗 单 药 治疗 或 联合 化 疗 方案 
3. 渡 泡 型 淋巴 瘤 (follicular lymphoma,FL) FL 是 一 种 
低语 普 性 ?淋巴 净 , 患 者 常常 无 症状 ,最 常见 的 主诉 
: 淋 也 结 肿 大 ,一些 患者 可 内 肺 或 纵隔 受 华 而 出 现 
.呼吸 困 难 或 出 现 胸 监 积 液 ;及 下 或 
pei 1 现 发 热 .; 
: 组织 学 特征 是 有 滤 泡 存在 .外套 
于 大 小 的 生发 中 心细 胞 和 




































。 大 多 数 患 者 在 确诊 时 
六 2 RS 


RR eh 亲 。 
























检 出 微小 绑 贸 病变 ， 









































母 细胞 组 成 。2008 年 WHO 关于 造血 系统 肿瘤 分 类 标准 
中 依据 中 心 母 细胞 的 数量 分 为 3 级 ,1 一 2 级 ,3A 级 和 3B 
级 ,既往 将 滤 泡 分 为 1~3 级 ,随后 的 研究 发 现 1 级 与 2 级 
的 预后 相同 ,故此 合并 在 一 起 ;3 级 以 3A 最 常见 ,3B 罕见 。 

总 体 而 言 ,1 一 2 级 滤 泡 的 FL 呈 侯 性 病程 ,不 易 治愈 ,而 3 
级 滤 泡 的 FL 有 较 强 的 侵袭 性 ,应 用 强烈 化 疗效 果 较 好 ,其 
至 可 以 治 您 。 免疫 学 表现 : CDI10- 、CD19-、CD20 、 
CD79a- .CD5- .CD43- .bcl-2- 。 细 胞 遗传 学 :几乎 所 有 病 
例 均 有 细胞 遗传 学 异常 ,最 常见 为 K(14;18) 及 Bcl-2 重 排 。 

1 级 和 2 级 FL 可 参照 惰 Ps 3 级 FL 参照 弥漫 
大 也 细胞 淋巴 瘤 治 疗 。 大 约 5%~~15% 的 患者 在 确诊 时 病 
变局 限 , 这 些 患者 常常 给 予 受 累 部 位 的 放疗 ,10 年 无 病 生 
存 率 大 约 在 5 站 以 上 ,总 的 生存 率 在 60% 一 70%。 大 多 数 
FL 在 确诊 时 疾病 已 经 广泛 分 布 ,中 位 生存 时 间 为 8 一 10 
年 。 有 30 闪 一 50 站 的 患者 可 转化 为 弥漫 大 也 细胞 淋巴 瘤 。 

对 于 早期 无 症状 者 ， 尤其 老年 人 和 伴 有 其 他 疾病 的 患者 ,一 
般 只 需要 密切 随访 观察 而 无 须 治疗 。 如 出 现 全 身 症状 或 进 
行 性 淋巴 结 肿 大 、 脾 大 、 胸 、 腹 水 或 血细胞 胞 减少 则 需要 立刻 
治疗 。 一 般 选 用 利 妥 昔 单 抗 375mg/m* 静 注 治疗 ,每 周 1 
次 .连续 4 则 ,可 取得 50 中 以 上 的 有 效率 mt de 
时 间 1 一 2 年 ,如 果 每 6 个 月 再 重复 以 上 的 疗程 ， 
的 时 间 更 长 。 氢 达 拉 滨 单 用 或 联合 米 ; ~ 效 治 疗 
FL; 当 利 妥 背 单 抗 联合 CVP 方案 ( 环 磅 酸 觅 、 长 春 新 厂 和 
泼 尼 松 ) 或 CHOP( 环 磅 酰胺 、 多 条 比 性 ` 长 pi 



























松 ) 化 疗 , 有 效率 ,疗效 持续 时 间 及 生存 时 间 等 均 优 于 ? t 
化 疗 。 约 50% 一 60% 复 发 的 FL 对 于 利 妥 昔 单 抗 治疗 有 
效 ,但 完全 缓解 率 只 有 10 中 。 利 妥 昔 单 抗 无 效 ,应 用 放射 


性 标记 的 单 抗 如 托 西 莫 单 抗 .过 伊 莫 单 抗 (Cibritumormab 
tiuxetan) 或 十 拢 素 -a 治疗 有 效 。 对 于 有 症状 ,病变 局 限 的 是 
者 .放疗 可 能 有 效 。 白 体 造血 上 细胞 移植 可 以 区 得 持久 的 组 
解 ,而 异 基因 造血 干细胞 移植 可 使 一 些 复发 的 点 者 治愈 
滤 泡 型 淋巴 癌 的 特殊 类 型 包括 儿童 滤 泡 包 型 洲 巴 痢 
发 小 肠 涝 泡 天 淋巴 癌 、 滤 泡 内 肿 交 痴 或 原 位 瀑 泡 型 ep a 
儿童 FL 诊断 时 一般 处 于 疾病 的 星期 ,不 表达 BC12. 尤 ! 
11;18), 儒 后 较 成 人 好 ,经 小 剂 基 的 治疗 可 治 意 。 原 发 小 
肠 FL 最 近 被 认为 是 一 种 独立 的 疾病 :大 多 发 生 于 十 二 指 
肠 , 病 理 形态 免疫 表 型 和 细胞 址 传 学 特征 与 淋巴 结 了 LL 相 
似 , 多 数 患 者 的 病程 局 性 ,病变 局 限 ,即使 厅 治 疗 预 后 也 很 
好 * 原 位 FL 定义 为 形态 学 正常 的 淋巴 结 或 其 他 淋巴 组 织 由 
1 BCL-2 阳性 的 滤 泡 .部 分 患者 有 FL 精 更 或 身体 他 
站 在 可 .有 六 类 之 关 电 者 
不 能 诊断 淋巴 瘤 ,不 能 按照 淋巴 痛 治 疗 , 推 荐 进行 随访 。 
4 套 细 胞 型 淋巴 瘤 (mantle cell lymphoma,MCL) 套 
细 阳 淋巴 冯 是 一 种 小 漆 细 胞 纺 成 的 B 纳 胞 肿瘤 . 占 
NHL 的 3% ~10%, 男 性 发 病 率 a 的 2.5 倍 ,发 病 率 
随 年 龄 增 大 而 增加 ,中 位 年 龄 68 岁 效 病 例 均 时 现 进展 
ee de 50 欠 的 病例 有 此 




























角 累 及 。 结 外 病变 以 骨 船 、 咽 淋巴 环 及 胃 肠 道 受 累 常见 , 尤 
以 骨 肠 道 多 发 性 淋巴 瘤 样 息肉 病 具 有 特征 性 .因此 在 确诊 
MCL 后 进行 初次 评估 时 应 进行 胃 肠 道内 镜 检 查 。 组 织 学 
上 肿瘤 细胞 为 小 或 中 等 大 小 的 淋巴 细胞 ,形态 一 致 , 核 不 规 
则 ,类 似 有 核 裂 滤 泡 中 心细 胞 ,但 没有 中 心 母 细 胞 ,淋巴 结 
正常 结构 破坏 。 免疫 学 表 型 : sIgMT ,CD19- ,CD5-， 
CD43- ,CD23- ,CD10- ,bcl-2-, CyclinD1- ,细胞 遗传 学 : 
tl11;14) 。 一 些 忠 者 外 周 血 和 骨 散 受累 及 的 临床 表现 与 慢 
性 淋巴 细胞 白血病 相似 ,两 者 淋巴 细胞 均 可 CD5 阳性 ,但 
MCL 的 CD23 阴性 。 当 存在 t(11;14) 和 Cyclin D1 的 过 度 
表达 或 FISH 检查 发 现 BCL-1/IgH(CCND1/IgH) 易 位 时 
可 以 确诊 MCL。 套 细胞 淋巴 瘤 预后 很 差 . 中 位 生存 时 间 
3 一 4 年 。 强 烈 化 疗 ( 如 R-Hyper-CVAD) 可 以 改善 预后 , 标 
准 化 疗 ( 如 R-CHOP) 有 效 但 不 能 治愈 。 在 化 疗 初 次 缓解 
后 行 自体 造血 干细胞 移植 可 能 改善 预后 ,但 无 随机 临床 研 
究 证 实 。 异 基因 造血 干细胞 移植 可 治愈 本 病 ,但 移植 相关 
的 死亡 率 和 病死 率 高 。 
5. 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 (diffuse large B-cell lymphoma， 
DLBCL) ”DLBCL 是 最 常见 的 NHL, 在 西方 国家 约 占 成 人 
NHL 的 30% 一 40%, 我 国 的 构成 比 更 高 。 细 胞 和 遗传 学 
特征 存在 很 大 的 异 质 性 。 组 织 学 特征 为 大 B 淋 巴 细胞 弥 
漫 浸润 ,细胞 核 为 正常 淋巴 细胞 的 2 倍 , 形 态 有 较 大 变异 ， 
可 分 为 :中 心 母 细胞 型 、 窜 含 芽 细胞 /组 织 细胞 型 \ 间 变 细 
胞 型 .免疫 母 细胞 型 ;免疫 学 表 型 : sIg”、CD19” .CD20 、 
CD22+ .GD79- .CD5- 人 .CD3- ,bel-2° .CyelinD1 。 近 
年 来 的 基因 表达 谱 分 析 可 将 DLBCL 分 为 三 种 亚 型 :生发 
中 心 B 细 胞 型 活化 B 细 胞 型 、 原 发 纵隔 BB 细胞 淋巴 瘤 及 3 
型 (不 符合 前 三 种 亚 型 特征 者), 生 发 中 心 来 源 的 DLBCL 
(CD10” 、Bel-6-、Mum-1” ) 预后 比 非 生 发 中 心 来 源 
(CD10 ”Bcl6 Mum-1”) 的 预后 好 。30% 以 上 弥漫 大 B 
细胞 淋巴 瘤 在 初诊 时 为 工期 或 开 期 ,虽然 单独 放疗 有 时 可 
治愈 部 分 患者 ,但 是 初 治 时 采用 化 疗 更 为 有 效 。 目 前 R- 
CHOP 方 案 已 经 成 为 治疗 成 年 人 进展 型 的 DLBCL 的 标准 
方案 ,年 龄 在 60 岁 以 上 者 ,75 吧 可 取得 解 ,5 年 无 病 
存 率 47%% ,5 年 总 生存 率 58%% ,显著 优 于 单 用 CHOP 方 
案 。 对 于 具有 不 良 预后 特征 的 患者 ,在 进行 常规 化 疗 达到 
缓解 后 ,大 剂量 化 疗 及 自体 造血 干细胞 移植 可 能 有 有益。 对 
于 初始 化 疗 取得 缓解 后 复发 的 趾 者 再 次 进行 化 疗 的 方案 很 
多 , 报 常用 的 方案 包含 了 顺 铂 、 阿 糖 胞 音 、 依 托 泊 苷 、 卡 铀 和 
异 环 磷酸 胺 ,联合 治疗 的 有 效率 在 50% 以 上 ,但 只 有 
10% 一 15% 的 患者 可 取得 长 期 无 病 生 存 。 对 于 复发 的 DL- 
BCL 给 予 大 剂 借 化 疗 和 自体 造血 干细胞 移植 是 公认 的 挽 
救 性 治疗 措施 。 
6. 原 发 纵隔 大 B 细胞 淋巴 瘤 (primary mediastinal large 
B-cell lymphoma,PMLBCL) ” 原 发 纵隔 大 B 细胞 淋巴 瘤 走 
源 于 胸腺 .最 常见 于 年 轻 女 性 .是 DLBCL 的 一 种 亚 型 . 具 
有 独特 的 临床 和 形态 学 特征 ,与 其 他 弥 温 大 也 细 孜 淋巴 首 
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在 遗传 学 上 明显 不 同 ,而 与 经 典型 瞧 奇 金 淋巴 瘤 相 似 。 突 
出 的 表现 是 纵隔 肿块 及 由 此 而 引起 的 咳嗽、 胸痛 或 上 腔 静 
脉 综合 征 。 大 多 数 患者 的 病变 局 限于 颈 部 和 胸部 ,出 现 巨 块 
(之 10cm) 或 恶性 胸腔 积 液 者 提示 预后 不 良 。 纵隔 大 B 细胞 
淋巴 瘤 的 治疗 方案 参照 DLBCL, 预 后 也 与 后 者 相似 。 有 些 
患者 在 完成 化 疗 后 行 局 部 放疗 巩固 。 复 发 常常 发 生 于 淋巴 
结 外 区 域 ,如 中 枢 神 经 系统 、. 肺 . 骨 肠 道 , 肝 脏 、 卵 俩 和 肾脏 。 
7.，8Burkitt 淋巴 瘤 (Burkitt lymphoma,BL) ”BL 少见 , 约 
占 淋巴 瘤 的 1 和 一 2 冯 , 是 一 种 高 度 侵袭 性 淋巴 瘤 . 儿 童 和 
免疫 抑制 者 如 HIV 感染 者 比 健康 成 人 更 为 常见 。 广 泛 累 
及 淋巴 结 外 区 域 。 地 方 性 BL 最 常见 于 居住 于 赤道 非洲 的 
儿童 ,下 颌 骨 常 受累 及 ,发 病 与 EB 病毒 感染 有 关 。 散 发 性 
BL 最 常见 于 儿童 和 年 轻 成 人 ,患者 均 表现 为 腹部 肿块 ,有 
时 肾脏 、 卵 和 偶 和 乳腺 可 受累 及 , 约 1/3 的 患者 病变 累及 骨 
髓 。 肿 瘤 细 胞 形态 一 致 ,中 等 大 小 B 淋巴 细胞 , 胞 质 嗜 碱 
性 , 易 见 分 裂 象 。 免 疫 学 :sIgM- ,CD10™ ,CD19” ,CD20- ， 
Bcl-6- ,CD5 ,CD23- 。 细 胞 遗传 学 异常 主要 有 t(8;14)、t 
(2;8)。 该 类 淋巴 瘤 常 有 巨大 肿块 .增长 迅速 .肿瘤 细胞 对 
化 疗 极 其 敏感 ,在 化 疗 过 程 中 可 出 现 肿瘤 溶解 综合 征 。 应 
尽早 治疗 ,一 般 采 用 包含 利 妥 昔 单 抗 在 内 的 强烈 化 疗 方案 . 
同时 需要 进行 鞘 注 化 疗 药物 或 大 剂量 甲 氨 蝶 叭 化 疗 等 针对 
中 枢 神经 系统 进行 预防 性 治疗 。Burkitt 淋巴 瘤 的 治愈 率 
一 般 大 于 50% 。 

8. 淋巴 浆 细 胞 性 淋巴 瘤 (lymphoplasmacytic lymphoma， 
LPL) 是 一 种 悔 性 淋巴 瘤 .常常 累及 骨 血 外 周 血 和 脾 。 患 
者 常 存在 单 克隆 IgM 血 症 .也 被 称 为 Waldenstrom 巨 球 蛋 
和 白 血 症 .可 导致 高 黏 血 症 .自体 免疫 性 疾病 或 神经 病变 。 血 
浆 置 换 可 减轻 高 筑 血 症 的 症状 。 一 般 可 上 应 用 烷 化 剂 . 联 合 
化 疗 或 氢 达 拉 滨 进行 治疗 . 利 妥 营 单 抗 也 有 效 。 

9. 脾 边 缘 区 淋巴 瘤 ( splenic marginal zone lymphoma,， 
SMZL) “是 一 种 以 性 淋巴 瘤 , 常 表现 为 脾 大 和 淋巴 细 耻 增 
多 . 浅 表 淋 巴结 肿 大 不 常见 。173 一 1L2 的 患者 有 单 克 隆 球 
焉 白 血 症 。 可 伴 有 自身 免疫 性 涂 血 性 贫血 和 ITP。 外 周 血 
可 出 现 绕 毛 状 淋巴 细胞 ,绒毛 短 . 集 中 于 细胞 的 两 端 . 故 称 
伴 绒毛 细胞 脾 淋 巴 瘟 (SLVL)。 切 脾 演 疗 可 改善 贫血 和 血 
小 板 减 少 。 意 环 类 药物 单 药 化 疗 或 以 此 为 基础 的 联合 化 疗 
可 能 有 效 . 也 有 报道 应 用 素 涌 疗 有 效 。 利 受 蔡 单 
疗 可 取得 良好 疗效 。 对 HCV 阳性 ,有 有 忻 大 ,并 且 无 抗 病毒 
的 尽 证 的 患者 应 于 以 抗 HCV 治疗 。 

10. 淋巴 结 边 缘 区 淋巴 瘤 {nodal marginal zone lympho- 
ma,NMZL) ”是 一 种 悔 性 淋巴 痛 , 常 出 现 爹 身 性 淋巴 结 肿 
大 ,临床 过 程 和 预后 与 FL 相似 ,两 者 的 治疗 也 相似 ， 

11. 血管 内 大 B 细胞 淋巴 瘤 (introvascular large B-cell 
lymphoma) ”是 一 种 少见 结 外 弥漫 大 B 细胞 淋巴 浪 , 肿 六 
细胞 浸润 小 血管 的 管 腔 。 临 床 表现 旦 多样 性 . 依 及 多 及 器 
可 有 血栓 形成 ,出血 和 坏死 。 具 度 委 讼 性 . 易 办 及 消 


钱 . 患 者 长 期 发 热 , 极 易 误诊 。 多 数 患 者 最 后 由 书 检 人 确诊. 


























SA 
{9 














a 
由 





2439 





_ ， 传 学 特征 :但 义 因 其 临床 和 生物 学 
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12. 原 发 性 渗 出 性 淋巴 瘤 (primary effusion lymphoma) 

与 HHV-8 病毒 有 关 , 见 于 HIV 感染 者 和 其 他 免疫 缺陷 患 
者 。 可 出 现 多 浆 膜 腔 积 液 . 无 浅 表 淋巴 结 肿 大 .化 疗 疗效 不 
佳 .预后 很 差 。 
13. 中 间 性 ( 灰 区 ) 淋 巴 瘤 (grey zone lymphoma, GZL) 
WHO 造血 与 淋巴 肿瘤 分 类 (2008) 新 增 一 类 中 间 性 ( 灰 区 ) 
窗 疾 病 。 包 括 两 型 :B 细胞 淋巴 瘤 ,不 能 分 类 ,具有 弥 
曼 大 马 细 胞 淋巴 瘤 和 Burkitt 淋巴 瘤 中 间 特 点 (B cell lym- 


es unclassifiable, with features intermediate between 




















diffuse large B cell lymphoma and Burkitt lymphoma) ;这 类 

淋巴 冶 兼 有 Burkitt 淋巴 瘤 和 DLBCL 两 者 的 形态 学 和 让 

寺 征 的 特殊 性 不 能 归 入 

| 以 上 两 种 类 型 。 形 态 学 中 大 细胞 混合 存在 ; 免疫 表 型 

CD10 ,bcl-6” ,bcl-2 有 的 阳性 ;遗传 学 检查 复杂 核 型 较为 

”多 见 .MYC 和 bcl-2 基因 都 有 重 排 。 患 者 年 龄 较 大 ,疾病 星 
侵袭 性 .生存 期 短 。 

也 细胞 淋巴 瘤 ,不 能 分 类 ,具有 弥漫 大 B 细 胞 淋巴 瘤 和 

经 典 稚 奇 金 淋巴 瘤 中 间 特 点 (B cell lymphoma, unclassifi- 


able, with features intermediate between diffuse large B cell 





lymphoma and classical Hodgkin lymphoma) :大 多 病例 形 
态 学 及 免疫 学 表 型 特点 介 于 原 发 性 纵隔 大 B 细胞 淋巴 瘤 
(primary mediastinal large B-cell lymphoma, PMLBCL) 与 
结 节 硬 化 型 经 典 答 奇 金 淋巴 瘤 C(NSCHL ) 之 间 。 如 果 同 时 
具有 两 者 典型 特点 ,而且 两 种 成 分 能 清 楚 地 分 开 , 称 为 组 合 
性 淋巴 瘤 (composite lymphoma)， 两 种 成 分 同时 出 现 , 称 为 
同时 性 淋巴 瘤 (synchronous lymphoma) ,也 可 先后 出 现 ， 称 
为 异 时 性 淋巴 瘤 Cmetachronous lymphoma) 。 
(三 ) 成 熟 工 细胞 和 NK 细胞 肿瘤 
1 昔 样 器 菌 病 /Sézary 综 合 征 (mycosis fungoides/ 
Sezary syndrome, MF/ SS) “ 普 样 肉芽 肿 ( 皮 肤 工 细胞 淋巴 
粒 ) 是 一 种 剧 1 rie 报 常 见于 中 老年 人 。 疾病 进展 缓慢 ， 
-所 期 ( 皮 损 无 特异 性 ), 狂 块 期 , 报 
rs 全 身 红 皮 病 , 痉 痒 。 皮 肤 病变 的 病 
辟 为 浸润 向 表皮 性 ,具有 Pautrier 微 脓 疡 。 肿瘤 细胞 
为 小 或 中 等 大 小 本 淋巴 细胞 ,细胞 核 皇 脑 回 状 。 免 疫 
CD2 CD3 CD5 .CDI CD7 .CD8 。 细 胞 遗传 学 ， 
RR 基因 重 排 可 旺 卫 性 。 妆 外 周 血 有 大 量 脑 回 型 核 的 
Sézary 细胞 (i 备 病 细胞 ). be 为 Se 综合 征 ,较为 少 
Es 见于 成 人 ,是 :在 疾病 的 后 期 可 
侵犯 淋巴 结 和 内 脏 。 20 为 体 表面 积 ) 吓 
jo - 股 害 要 针对 皮肤 进 紫外 线 照射 .局 部 
1 1 细胞 治疗 
呆 全 克扣 消失 ， Sezary 细胞 下 隆 Sezary 综合 征 红 皮 病 期 
厢 采 用 光化学 治疗 ,上 服 8 甲 氧 基 补 骨 | 
soralen) .2 小 时 后 单 采 自 细胞 ,在 体外 用 紫外 线 照 射 单 采 
物 . 使 星 性 细胞 的 DNA 发 后 免疫 禾 饰 ,加 得 后 可 诱导 抗 肿 
站 人 六 ,可 使 Sezary 综合 征 缓解 :药物 干预 措施 包括 三 扰 































片 索 (8-methoxyp- 

















地 尼 所 1 介 素 -2 和 传统 的 细胞 
疗 药 治疗 ,但 仅 能 铎 。 自 体 造 血 干 细胞 移 
植 疗效 差 ， nt 

2. 成 人 工 细胞 淋巴 瘤 / 白血病 (adult T-cell lymphoma/ 
leukemia,ATLL) 成 人 工 细胞 淋巴 瘤 /白血病 与 HTLV-1 
病毒 感染 有 关 , 可 通过 哺乳 、 输血 及 血 制品 而 传染 。 最 常见 
于 日 本 南部 和 加 勒 比 地 区 :多数 感染 者 无 症状 ,但 其 后 发 生 
成 人 工 细 胞 淋巴 瘤 / 白 血 病 的 风险 约 为 3 中。 临床 可 分 为 
四 型 :急性 型 :最 常见 ,有 全 身 症状 , 肝 , 脾 、 淋 已 巴结 肿 大 ， 
皮 损 ,白细胞 升 高 ,异常 淋巴 细胞 过 10%% ,高 钙 血 症 , 有 有 或 无 
溶 骨 性 病变 ;四 慢性 型 :以 皮 损 为 主 , 可 有 肝 、 胜 、 淋巴 结 肿 
大 ,淋巴 细胞 增多 ,异常 淋巴 细胞 之 5%, 无 高 钙 血 症 ,LDH 
增高 ;图 冒 烟 型 ; 团 淋 巴 瘤 型 :有 明显 淋巴 结 肿 大 ,外 周 血 异 
和 常 细胞 过 1%%。 急 性 型 和 淋巴 痛 型 肿 细胞 有 了 明显 核 多 形 
性 ,分 叶 呈 花 溢 状 , 称 花 细胞 。 病 情 呈 履 性 进展 者 仅 震 密切 
观察 而 无 须 治 疗 。 病情 进展 者 一 般 需 要 联合 化 疗 。5 年 生 
存 率 低 于 10%。 

3. CD30 阳性 皮肤 淋巴 增殖 性 疾病 (CD30 positve cu- 
taneous lymphoproliferative disorders) 这 类 疾病 具有 相同 
的 组 织 学 表现 和 相互 重 盖 的 临床 表现 。 治疗 方案 取决 于 病 
变 进展 情况 。 这 些 淋巴 瘤 细胞 表达 CD30, 但 不 表达 间 变 性 
淋巴 瘤 激 酶 (ALK) 蛋 白 。 

(1) 淋巴 瘤 样 夺 次 病 ( lymphomatoid papulosis, 
LYP) :组 织 学 旦 恶性 表现 的 克隆 性 疾病 ,表现 为 皮肤 红斑 
或 与 皮肤 颜色 一 致 的 丘疹 ,病变 部 位 出 现 自发 性 溃疡 和 坏 
死 ,病程 持续 数 周 ,虽然 患者 最 终 可 能 演变 为 淋巴 瘤 ,但 预 
后 良好 。 

(2) 原 发 性 皮肤 间 变 大 细胞 淋巴 瘤 (primary cutar 
neous anaplastic large cell lymphoma, PC-ALCL) :最 党 发 
生 人、 :是 皮肤 CD30- dt A 





































= 术 或 放疗 ) 为 主 ,可 能 有 时 需 六 要 化 疗 。 | 
4 间 变 大 细胞 淋巴 瘤 (ALCL) 间 变 性 大 细胞 淋巴 痛 
Canaplastic large cell lymphoma; ALCL) 是 - -种 CD30 的 
基 克 性 外 周 工 细胞 NHL, 原 发 性 系统 性 问 变 大 细胞 性 
呈 着 需 与 原 发 度 肘 间 变 大 细胞 性 淋巴 冶 及 具有 问 灾 性 特征 
B 细胞 yy WHOC2008) 造 血 与 淋巴 组 织 肿 痛 
类 将 -分 为 ALK (anaplastic lymphoma kinase, 
楷 ) 阳 性 与 阴性 丙 类 。 前 者 好 发 于 光 性 儿 章 
后 者 以 45 一 60 岁 串 者 居多 ,男女 发 病 率 无 明显 
和 -人 工 组 织 病 理学 检查 形态 表现 多 样 化 ,所 谓 " 村 起" 有 
(hallmark ee 山特 征 是 胞 质 1 缠 哮 碱 性 或 双 ; 性 六 色 ， 
有 一 个 心细 让 核 ,时 马蹄 形 或 肾 形 , 常 含 多 个 较 小 的 嗜 碱 性 
核 全 =- ALCL 细胞 生长 共有 内 涌 性 , 并 具有 人 
滤 泡 劣 侵犯 的 倾向 。 肿 疤 细 胞 免 妆 :CD30CKL1) 
CD3 :CD15 和 Bel2 表达 在 ALK、 和 常 阳性 .而 在 
ALK 患者 党 阴性。 细胞 分 子路 传 学 检查 ;TCR 其 央 重 排 
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第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


10. 皮下 上 脂 膜 炎 样 细胞 淋巴 瘤 {subcutaneous pan- 
niculitis-like T-cell lymphoma) 是 一 种 罕见 的 皮肤 工 细 胞 
淋巴 瘤 ,肿瘤 细胞 为 多 形 性 工 细胞 ,在 皮下 组 织 浸润 , 伴 反 
应 性 巨 蜂 细胞 增生 ,类 似 结 节 样 脂 膜 炎 .表现 为 多 发 皮下 结 
节 , 可 形成 溃疡 , 常 被 误诊 为 脂 膜 炎 。 病 变 播 散 的 患者 可 出 
现 发 热 . 肝 脾 大 、 全 血细胞 减少 和 叭 血细胞 综合 征 。 应 用 治 
疗 DLBCL 的 化 疗 方案 .干扰 索 和 放疗 有 时 有 效 , 但 预 
后 差 。 


阳性 ;75%ALK- 患者 可 检测 到 t(2;5)(p23;q35) 及 相应 的 
NPMALK 融合 基因 。 

患者 常 表现 为 淋巴 结 肿 大 ,皮肤 、 骨 骼 和 胃 肠 道 可 受累 
及 。 一线 治疗 可 选用 CHOP、EPOCH、Hyper-CVAD 等 方 
案 化 疗 。 二 线 常 用 方案 为 DHAP、ESHAP、MINE 以 及 含 
吉 西 他 滨 的 GDP 或 GemOx 方案 。ALK- 的 患者 预后 良 
好 ,5 年 生存 率 70%~90%;ALK- 患者 疗效 差 , 生 存 期 短 ，。 

5, 外 周 T 细 胞 淋巴 瘤 , 非特 指 型 (peripheral T-cell lym- 
phoma, NOS) 外周 细胞 淋巴 瘤 ,非特 指 型 (PTCIL， 
NOS) 是 一 种 排除 性 诊断 , 即 外 周 T 细胞 淋巴 痛 不 符合 所 
有 特定 类 型 诊断 的 患者 .因此 ,是 一 组 高 度 异 质 性 的 成 熟 工 
细胞 肿瘤 , 占 PTCL 病例 的 大 多 数 。PTCL, NOS 瘤 细 胞 
CD3 阳性 ,CD5 和 CD7 表达 常 缺失 , 约 40% 表 达 CD52。 
CD57 高 表达 常 提示 预后 不 良 。 部 分 患者 可 表达 CD30。 
PTCL,NOS 患者 的 临床 表现 与 侵袭 性 B 细胞 淋巴 瘤 相似 ， 




















【 原 发 性 结 外 淋巴 瘤 】 

(一 ) 原 发 性 中 枢 神 经 系统 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 (pri- 
mary DLBCL of CNS) 原 发 性 中 枢 神 经 系统 淋巴 瘤 (PC- Ce 
NSL) 约 占 脑 部 肿瘤 的 2% 一 3%, 病 理 类 型 大 多 为 弥漫 大 B | Ya 
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细胞 淋巴 痛 。 常 在 免疫 缺陷 患者 (如 HIV 感染 、 器 官 移植 4 





mn Wp 
后 ) 伴 发 ,也 可 发 生 于 无 免疫 缺陷 者 ,肿瘤 生长 迅速 . 数 周 即 


B 症 状 和 淋巴 结 外 病变 常见 。 化 疗 常 选用 CHOP、 
EPOCH HyperCVAD、ESHAP、MINE 等 方案 ,但 预后 
差 。 国外 资料 显示 ,达到 完全 缓解 后 采用 大 剂量 化 疗 联合 
自体 造血 干细胞 移植 可 提高 总 生存 (OS) 率 和 无 病 生 存 
(DFS) 率 。 

6. 血管 免疫 母 细 胞 性 T 细胞 淋巴 瘤 (angioimmuncblastic 
T-cell lymphoma) 旧称 免疫 母 细胞 淋巴 结 病 ,表现 为 全 身 
淋巴 结 肿 大 发热、 肝 脾 大 、 皮 疹 和 多 克隆 y 球 蛋白 血 症 ; 常 
并 发 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 和 纯 红 再 障 。 淋 巴结 结构 部 分 
消失 ,小 至 中 等 大 小 淋巴 细胞 弥漫 性 浸润 副 皮 质 区 , 混 有 嗜 
酸性 粒 细 胞 、 浆 细胞 各 免疫 母 细 胞 ,树枝 状 血 管 明显 增生 ， 
血管 内 皮 肿 贝 与 间 质 嗜 酸性 物质 沉积 。 治 疗 方法 及 疗效 与 
外 周全 细胞 淋巴 瘤 非特 指 型 相似 。 

7. 结 外 NK/AT 细胞 淋巴 瘤 , 鼻 型 (extranodal NK/ T-cell 
lymphoma,nasal type) ” 常 发 生 于 淋巴 结 外 部 位 ,尤其 见于 
并 腔 、 胶 部 和 瞄 咽 部 。 呈 破坏 性 肉芽 肿 性 病变 ,旧称 致死 性 
中 线 肉芽 肿 。 肿 冶 细 胞 弥漫 温润 ,血管 中 心性 , 呈 凝 加 性 坏 
死 。 免 疫 学 :CD2- .CD56- 、sCD3- 、cCD3 s  。 本 病 呈 侵 
效 性 ,放疗 和 联合 化 疗 有 效 , 但 治疗 反应 差 ,生存 期 短 。 近 
年 有 报道 含 门 冬 栈 腕 酶 (L-Asparaginase,I-Asp) 的 方案 可 

显著 提高 疗效 。 
8. 肝 脾 T 细 胞 淋巴 瘤 (hepatosplenic T-cell lymphoma) 
又 称 肝 脾 Y8T 细胞 淋巴 瘤 , 系 结 外 淋巴 瘤 , 肿 癣 细胞 中 等 大 
小 ,为 毒性 工 细胞 ,Y8T 细胞 受 体型 。 特 征 性 表现 为 脾 、 于 
状 陈 被 肿瘤 细胞 浸润 ,导致 肝 脾 大 、 全 身 证 状 和 血 
细胞 减少 。 淋 巴结 肿 大 不 常见 。 典 型 表现 为 青年 男性 . 常 
发 生 于 曾 接 受 异体 移植 者 或 有 免疫 缺陷 者 ,化 疗 很 少 能 使 
患者 缓解 ,预后 差 。 

9. 肠 病 相关 T 细胞 淋巴 瘤 (enteropathy-associated 二 
cell lymphoma) ”病因 与 麦 胶 肠 病 有 关 , 常 见于 麦 胶 肠 病 患 
癌 , 典 型 表现 为 腹痛 ,腹泻 . 有 时 可 出 现 肠 穿 禾 。 化 疗 有 效 、 
但 很 快 复发 .预后 较 差 。 











可 出 现 症 状 ,主要 为 颅 内 压 增高 , 且 常 累及 有 眼球。 本 病 诊 断 
主要 需 与 硬 脑膜 淋巴 瘤 、 血 管内 大 B 细胞 淋巴 瘤 以 及 系统 
性 淋巴 瘤 累及 中 枢 神 经 系统 鉴别 。 肿 瘤 对 糖 皮质 激素 敏 
感 , 大 剂量 地 塞 米 松 常 可 迅速 缓解 证 状 , 但 手术 切除 病灶 并 
不 能 延长 患者 的 生存 期 。 治 疗 的 主要 措施 为 大 剂量 甲 有 分 蝶 
叭 化 疗 ,剂量 每 次 为 1~8g/m .也 可 与 其 他 药物 联合 应 用 ， 
如 大 剂量 阿 糖 胞 苷 或 利 妥 昔 单 抗 等 。 不 易 透 过 血 脑 屏障 的 
药物 组 成 的 化 疗 方案 如 CHOP 等 无 效 。 全 版 照射 疗效 显 
著 , 但 宜 在 化 疗 后 进行 ,以 减少 脑 白质 病 的 发 生 , 这 一 点 对 
于 老年 患者 尤为 重要 。 
(二 ) 原 发 性 睾丸 淋巴 瘤 (primary testicular lymphoma) 
原 发 性 睾丸 淋巴 瘤 占 全 部 睾丸 肿 况 的 5% 一 9%. 双 侧 发 病 
10 池 一 30% ,病变 可 同时 或 先后 出 现 。 治 疗 方案 包括 举 丸 
切除 及 联合 化 疗 。 患 侧 畦 丸 切除 后 ,由 于 存在 血 竺 屏障 .化 
疗 对 侧 摆 丸 的 预防 作用 有 限 ,推荐 给 予 对 侧 向 丸 放疗 。 中 
朴 神 经 系统 受累 常见 ,因此 应 给 予 预防 性 的 戎 注 化 疗 药物 。 
原 发 性 举 丸 淋巴 况 预 后 不 良 .中 位 生存 时 间 9. 5 一 12 个 月 。 
(三 ) 原 发 性 胃 肠 道 NHL (primary Gl non-Hodgkin 
胃 肠 道 NHL 是 最 常见 的 结 外 淋巴 瘤 . 约 占 结 
外 NHL 的 40%。 报 常见 的 部 位 是 胃 (50% 一 60%) ,小 肠 
为 第 二 位 (20% 一 30%)。85% 为 BB 细胞 ,50% 为 DLBCL。 
家 部 淋巴 瘤 很 少 宕 要 手术 切除 治疗 。 一 役 参 照 DLBCL 方 
案 进 行 化 疗 , 有 时 河 要 辅助 放疗 。 小 瑶 淋巴 瘤 艺 引起 出 血 
和 穿孔 ,尤其 化 疗 后 肿 次 组 织 坏死 . 峙 此 一 般 主 张 手 术 切 除 
后 再 化 疗 。 
胃 MALT 淋巴 瘤 的 治疗 参见 本 节 " 番 腊 相 关 淋 巴 样 组 
织 结 外 边缘 区 淋巴 瘤 ” 内 容 。 
(四 ) 原 发 性 骨 淋 巴 瘤 原 发 性 篆 淋 巴 狂 Cprimary 
bone lymphoma) 的 病理 类 型 大 多 为 弥漫 性 大 B 细胞 淋巴 
狂 , 少 数 了 岂可 为 寄 奇 金 淋巴 奖 。 占 上 骨 原 :恶性 肿 狂 的 
7% 左 右 。 原 发 病变 部 位 以 下 歧 长 骨 最 常见 , 庆 其 是 股 居 ， 
其 次 为 骨 伟 、 贮 柱 及 谷 骨 .治疗 以 化 疗 联合 放疗 的 策略 为 

















lymphoma) 




















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


佳 。 化 疗 可 采用 CHOP 样 方案 ,疗程 6 一 8 个 月 。 放 疗 总 
剂量 不 宜 超过 50Gy, 以 免 发 生 承 重 骨 病理 性 骨折 。 治 疗 过 
程 中 应 使 用 双 腾 酸 盐 类 药物 。 

(五 ) 原 发 性 乳腺 淋巴 瘤 ，” 原 发 性 乳腺 淋巴 瘤 (pri- 
mary breast lymphoma) 占 结 外 淋巴 瘤 的 2.2 纸 . 占 乳 腺 恶 
性 肿瘤 的 0. 5 兴 。 病 理 类 型 以 弥漫 大 B 细胞 淋巴 癌 最 为 多 
见 , 其 次 为 黏膜 相关 组 织 淋 巴 瘤 (MALT 淋巴 瘤 )。 多 数 患 
者 以 单 侧 乳腺 发 病 , 但 也 有 7.5%~30% 的 患者 初诊 时 已 
累及 双 侧 乳腺 。 病 理 诊断 为 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 的 原 发 
性 乳腺 淋巴 瘤 治疗 宜 采 用 CHOP 或 CHOP 样 方案 化 疗 ， 
畏 以 局 部 放疗 可 减少 复发 。 单 纯 手术 治疗 预后 不 佳 。 














淋巴 癌 合 并 特殊 情况 的 处 理 ] 

(一 ) 妊娠 妇女 患 淋巴 瘤 ， 淋 巴 瘤 在 妊娠 妇女 发 生 的 
肿瘤 中 占 第 四 位 ,其 中 NHL 的 发 病 率 低 于 HL, 但 近 20 年 
NHL 的 发 病 率 增加 ,可 能 与 高 龄 产妇 增加 等 有 关 。 当 临床 
疑 有 淋巴 瘤 时 ,可 在 局 麻 下 行 局 部 淋巴 结 活 仿 ,骨髓 活检 等 
检查 以 助 诊断 ,病理 学 类 型 以 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 最 常 
见 : 但 几乎 其 他 病理 类 型 均 可 出 现 ,病变 部 位 以 生殖 器 官 
《乳腺 、. 卵 梨子 宫 等 ) 最 常 受累 。 妊 娠 时 诊断 为 NHL, 其 治 
疗 涉及 临床 和 伦理 问题 ,需要 多 学 科 通 力 合作 。 虽然 在 适 
当 的 防护 下 进行 胸 片 检查 是 安全 的 ,但 往往 以 B 超 进 行 腹 
腔 和 倪 腔 检查 以 将 代 CT, 在 早 . 中 孕 时 避免 往 线 .MRI 等 
恰 查 。 对 于 治疗 时 机 的 选择 ,有 人 认为 居 性 淋巴 瘤 ( 如 滤 泡 
型 淋巴 瘤 ) 可 以 观察 等 待 ,在 中 晚 孕 阶 段 ,如 果 症 状 明 显 或 
疾病 进展 予以 利 妥 音 单 抗 单 用 或 联合 CHOP 或 CVP 方案 
化 疗 , 一 般 对 于 母体 和 胎儿 影响 不 大 ;对 于 侵袭 性 (如 弥漫 
大 吕 细 胞 淋巴 瘤 ) 或 高 度 侵袭 性 淋巴 瘤 (Burkitt 淋巴 瘤 ) 患 
者 ,如 果 在 时 学 阶段 确诊 ,终止 妊娠 ,参照 非 孚 淋巴 瘤 患 者 
的 方案 治 如 果 在 中 、 晚 孕 诊断 该 病 ,参照 非 孕 的 淋巴 瘤 
吓 者 的 治疗 方案 ,但 胎儿 和 孕妇 可 能 受 影 响 。 在 治疗 方案 
中 避免 应 用 围 揽 蝶 叭 ;此 外 ,应 尽量 以 免 使 用 脂 质 体 阿 柔 比 
星 . 央 它 对 上 抬 租 具有 较 高 的 通 透 性 。 

(二 ) 免疫 缺陷 者 伴 发 淋巴 瘤 (lymphoma in immuno- 
compromised patients) ”HIV 感染 者 发 生 NHL 的 风险 显 





































此 增加 ,大 多 为 DLBECL 或 BL。 艾滋 病 相关 淋巴 瘤 病 情 进 
展 旭 速 .常常 内 及 中 枢 神 经 系统 和 其 他 少见 部 位 如 胃 肠 道 、 


且 订 直肠 ,皮肤 和 软组织 。 对 于 体能 状态 良好 的 患 省, 在 
应 用 有 效 的 抗 病 吕 渗 疗 的 些 础 上 给 予 化 疗 ,可 以 取得 无 
HIV 感染 的 淋巴 汶 患者 同样 的 疗效 。 由 于 中 枢 神 经 系统 
受 崇 及 的 风险 很 高 ,内 此 震 要 预防 性 鞘 注 化 疗 药物 。 接 受 
实体 带 官 夏 秆 的 患者 发 生 NHL 的 风险 显 苦 增 加 ,组 织 学 
二 现 各 中 -但 与 发 生 于 非 免疫 缺陷 患者 的 淋巴 疗 相 似 。 在 

















“淋巴 瘙 1 
目 免 疫 抑制 剂 可 
类 淋巴 瘙 常 与 EB 病 # 


后生 


有 有 关 , 因 此 有 








人 建议 移植 后 使 用 阿 萌 洛 韦 或 更 昔 洛 韦 ,但 疗效 尚 存 争议 。 

(三 ) 老年 人 淋巴 瘤 。50%% 以 上 雏 患 NHL 的 患者 年 
龄 大 于 60 岁 ,一 般 预 后 不 良 。NHL 老年 患者 的 不 良 后 果 
与 患者 接受 化 疗 时 的 药物 毒性 增加 ,缓解 率 低 、 复 发 率 高 及 
死 于 心血 管 疾患 或 其 他 非 淋巴 瘤 疾 病 的 风险 增加 等 有 关 。 
老年 患者 易于 出 现 XHL 的 不 良 预后 因素 ,但 是 在 治疗 时 
如 果 患 者 体能 状态 良好 . 且 无 其 他 合并 连 , 仅 根据 年 龄 而 减 
少 药物 剂量 并 不 合适 。 
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第 四 节 ”多 发 性 骨 艇 净 
徐 建 民 
多 发 性 骨 通 瘤 Cmultiple myeloma, MM) 是 一 种 浆 细胞 
克隆 性 增生 性 疾病 ,是 来 源 于 终 来 分 化 的 卫 淋 巴 细胞 的 恶 
性 肿瘤 ,其 特征 是 骨髓 被 恶性 浆 细胞 取代 ， 肯 质 被 破坏 和 蜡 
常 免疫 球 蛋 白 大 重生 成 ,并 通过 多 种 机 制 产 生 一 系列 临床 
证 状 与 体征 。 常 见 的 临床 表现 为 骨 痛 、 贫 血 . 肾 功能 不 全 、 
区 率 为 (2 一 5)710 万 , 约 占 所 有 恶 
性 肿瘤 的 1%。 在 血液 系统 肿瘤 中 占 10% 一 15 闪 ,已 超过 
急性 白血病 , 仅 次 于 非 演 奇 金 淋巴 瘤 位 于 第 二 位 。 本 病 好 
发 于 中 老年 人 ,发 病 年 龄 平均 70 岁 左右 , 约 15% 的 患者 年 
龄 小 于 60 岁 ,年 龄 在 60~65 岁 者 占 15 咒 .40 岁 以 下 仅 占 
2%, 男 女 比例 为 (1.6~3) : 1。 大 多 数 病 例 表现 为 原 发 ,一 
小 部 分 由 意义 未 明 单 克隆 丙种 球 蛋白 病 CMCUS) 进 展 
而 来 。 











【病因 与 发 病 机 制 】 

MM 确切 病 内 仍 不 清楚 ,电离 重 射 或 接触 化 学 毒 
内 全 抗 原 抽 激 .自身 免疫 性 疾 病 , 进 传 和 病 这 (人 类 疱 痊 多 
每 8 出 ,HHV 8) 感 染 等 均 可 能 与 发 病 有 关 . 代 缺乏 是 够 的 
证 据 。 消 祷 净 细胞 与 正常 桨 细胞 形态 相似 .表达 吃 质 区 、 
CD38 ,CD138 和 PCA-1。 关 于 悄 胞 的 起 源 尚 有 和 争 
议 .中 前 发 现 MM 外 周 血 存在 属于 恶性 克隆 的 CDI9-B 细 


















胞 ,其 免疫 球 蛋白 具有 与 骨 通 瘤 细 胞 M 蛋白 相同 的 独特 
型 ;DNA 含 旺 同 MM 细胞 一 样 为 非 整 倍 体 ; 两 者 有 相同 的 
染色 体 数目 异常 及 ras 基因 突变 和 Rb 基因 缺失 ;免疫 球 蛋 
白 重 链 (IgH) 基因 重 排 方式 相同 ;表明 该 CD19-B 细胞 是 
骨 艇 瘤 的 前 体 细胞 。 

MM 存在 多 步 又、 多 阶段 的 复杂 发 病 机 制 .近年 来 主 
要 集中 在 细胞 踪 传 学 异常 、 骨 笑 微 环境 与 骨 揣 瘤 细胞 相互 
作用 、NF-kB 及 Notch 信号 通路 和 和 耐 药 机 制 几 方面 。 

染色 体 数目 异常 称 为 非 整 倍 体 核 型 .根据 染色 体 条 数 
可 分 成 亚 二 倍 体 、 假 二 倍 体 , 超 二 倍 体 和 近 四 倍 体 四 组 。 由 
于 近 四 倍 i 体 多 为 假 二 售 体 或 或 亚 二 倍 体 的 4XN 复制 ,所 以 三 
者 划 归 一 组 合 称 非 超 二 倍 体 。 早 期 细胞 址 传 学 异常 ,主要 
有 了 两 个 途径 参与 MGUS 和 MM 的 早期 发 病 机 制 :@ 近 半 
数 的 MM 为 非 赵 二 倍 体 且 大 多 数 有 5 a 
受众 的 IgH 易 位 ;@ 其 余 MM 为 超 二 倍 体 且 通常 为 包括 
条 奇数 染色 体 (3、5、7、9、11、15、19、21) 在 内 的 多 个 Ne 
三 体 ,但 是 5 个 jg 易 位 却 不 常见 。CyclinD1、2 或 3 失调 
为 统一 的 早期 遗传 学 事件 。 变 体 的 启动 子 甲 基 化 可 能 是 在 
肿瘤 发 生 中 导致 基因 沉默 的 主要 机 制 。 在 出 现 复制 错误 、 
环境 损伤 时 , DNA 修复 系统 启动 来 维持 基因 的 完整 性 。 
DNA 修复 涉及 的 2 个 基因 (MGMT 和 MLHI) 已 经 在 多 种 
实体 瘤 中 检测 到 。 有 发 现在 MM 及 MGUS 中 亦 存 在 
MGMTI 的 沉默 和 AMLEI 的 表达 缺失 。 多 数 研 究 认 为 非 
整 倍 体 核 型 在 MM 中 具有 独立 预后 意义 ,表现 为 亚 二 倍 体 
患者 预后 差 , 超 二 倍 体 患 者 预后 较 好 。50 中 一 60 站 的 MM 
存在 IgH 基因 易 位 ,常见 的 易 位 有 t(11;14) (ql3;9q32)、t 
(4314) (p16. 3; q32),t(14;16) (q32; 923)、t(6;14) (p21; 
q32) ,可 以 分 别 引 起 细胞 周期 素 Dl(ecyclin D1)、 成 纤维 细 
胞 生长 因子 受 体 3(fibroblast growth factor recebtor-3， 
FGFR3)、 多 发 性 骨骼 瘤 SET (Mutiple myeloma SET， 
MMSET) 、c-maf .细胞 周期 烷 D3(cyclin D3) 的 表达 异常 。 其 
他 发 生 率 较 低 的 易 位 有 t(14;20)(q32;qll) tC6;14) (p25; 
q32) 等 ,可 以 分 别 引 起 MAFB、IRF4/MUM-1 的 表达 异常。 
所 有 这 些 易 位 均 引 起 目的 基因 的 调节 异常 和 过 度 表 达 . 最 终 
都 将 导 敏 细胞 分 化 阻 滞 .生存 延长 .增殖 能 力 增加 。 

肯 黎 的 微 环 境 包 括 细胞 外 基质 疏 白 、 骨 艇 基质 细胞 
(BMSCs) 、 成 骨 细 胞 和 做 此 细胞。 骨 篮 癌 细胞 和 细胞 外 基 
质 集 白 的 相互 作用 导 敏 笑 附 介 导 的 药物 耐 药 (CAM-DR) , 
成 ,市 肖 笑 瘤 细胞 和 BMSCs 的 结合 触发 了 白细胞 介 素 
(6)、 血 管内 皮 生 长 因子 CVEGF)、 肝 细胞 生长 人 这 
CHGE) 、 肿 败坏 死因 子 (CTNF-a) 、 胰 岛 素 样 生 长 绎 子 : 工 
(GF 工 ) ,基质 细胞 衍生 因子 (SDF) 等 多 种 细胞 因子 的 转 
录 利 分泌. 它们 压 相 促进 分 泌 . 形 成 庞大 的 网 络 , 与 骨 禾 瘤 
细胞 的 增殖 、 生 存 、 耐 药 及 叔 血 瘤 肯 病 的 发 生 有 密切 关系 、 
还 促进 血管 的 生成 。 

6 的 过 度 产生 与 MM 的 关系 最 为 密切 . 己 广 实 部 分 
MM 细胞 可 自分 泌 I 6 电表 达 IL6 的 MM 细胞 严 性 程度 










































第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


更 高 ,增殖 更 快 并 产生 耐 药性 。 根 据 MM 瘤 细 胞 增殖 机 
制 与 IL-6 的 关系 ,可 将 癌 细 胞 增殖 分 为 自分 泌 、 旁 分 泌 和 
因子 非 依赖 性 三 种 类 型 。IL-6 主要 通过 两 条 信号 途径 调 
节 瘤 细胞 的 功能 状态 . 即 依赖 Ras 的 MAPK 通路 和 不 依赖 
Ras 的 STATS 通路 。IL-6 抑制 骨 和 莫 瘤 细胞 洞 亡 的 机 制 可 
归纳 为 :DODIL-6 抑制 Fas 介 导 的 凋 亡 发 生 ;@IL-6 通过 Bcl- 
2 仿 白 和 Bcl-2 同 源 人 蛋白 抑制 润 亡 ;@IL-6 通过 抑制 JNK/ 
c-jun 而 抑制 凋 亡 的 发 生 ; @IL-6 能 够 阻止 地 赛 米 松 介 导 的 
凋 亡 。VEGF 是 目前 已 知 最 强 的 内 皮 细 胞 选择 性 促 血 管 生 
成 因子 ,研究 发 现 . MM 细胞 不 仅 表达 VEGF 而 且 : 
受 体 Flt-1 和 KDR. 通 过 自分 泌 和 旁 分 泌 机 制 促 进 自 身 和 
上 骨 穴 基质 细胞 分 泌 IL6 和 VEGF。VEGF 可 通过 激活 
MAPK 通路 促进 某 些 MM 细胞 株 的 细胞 增殖 .有 昌 YEGF 
受 体 阻 断 药 可 阻 断 这 一 过 程 。 浆 细胞 和 BMSCs 均 能 分 泌 

















VEGF. 而 VEGF 可 使 BMSCs 表达 IL-6 增加 ;1L-6 可 通过 一 一 


自分 泌 和 旁 分 泌 的 方式 促进 MM 细胞 自身 的 增殖 .抑制 凋 
亡 发 生 ; 同 时 又 使 MM 细胞 分 泌 VEGF 增加 。 通 过 VEGF 
和 IL-6 之 间 相 互 促进 作用 .维持 央 细胞 生长 .抑制 其 
凋 亡 ,在 骨髓 瘤 的 发 生 过 程 中 起 着 重要 的 作用 。 男 外 . 
TNF-a 上 调 MM 细胞 和 骨 锯 基质 细胞 表达 细胞 间 茜 附 分 
子 1(ICAMN-1) 和 血管 细胞 锯 附 分 子 1CVCAM1). 促 进 
MM 细胞 和 基质 细胞 间 的 接 抽 , 使 IL-6 等 细胞 因子 表达 增 
加 .并 产生 黏附 分 子 介 导 的 细胞 耐 药 。 其 他 的 细胞 因子 . 包 
括 基质 细胞 了 衍生 因子 la(SDF-1e) .IL-1B、IL-10、 肝 细胞 生 
长 因子 (HGF) ,巨星 细胞 炎 性 蛋白 laCMIP-la) .IL5 、IL21 
等 .它们 通过 不 同 的 机 制 或 作用 于 不 同 的 环节 共同 促进 
MM 的 发 生 与 发 展 。 
有 活性 的 转录 因子 NF-kB 是 由 P50 和 P65 两 个 业 基 
组 成 的 异 二 聚 体 ,未 激活 的 NF-kB 在 异 二 聚 体 上 还 结合 着 
抑制 亚 基 TkB, 在 激活 信号 的 作用 下 .无 活性 的 NF-kB 冬 
放 抑 制 亚 基 , 转 变 为 有 活性 的 异 二 聚 体 . 进 入 细胞 核 内 与 一 
些 氢 基因 的 启动 子 区 域 结合 .触发 后 者 的 转录 ,从 市 增加 各 
种 细胞 因子 .化 学 因子 .黏附 分 子 以 及 细胞 周期 凋 节 蛋白 D 
(cyclinD) 的 表达 .促进 细胞 的 生长 和 存活 。 曾 ICAM 和 
VCAM-1 的 表达 增加 又 可 以 使 骨 身 注 结 合 至 基质 . 反 过 米 
刺激 NXF-eB 引起 的 基质 细胞 分 泌 IL-6 培 多 .这 与 骨 艇 
耐 药 密切 相关 。Notch 信号 是 介 导 细胞 和 细胞 之 问 下 : 
钥 的 主要 信号 通路 之 一 。 相 邻 细 胞 表 徊 的 Noteh 配 体 和 受 
体 结合 后 ,Notch 受 体 分 于 发 生 断 裂 、 胞 内 区 .后 玫 时 
通过 细胞 内 人 启动 子 结合 因子 K-l 等 转录 因子 发 探 作 hs 
有 发 现 Notch 受 体 及 其 配 体 Jagged-! 在 MM 细胞 中 尚 下 
达 . 兴 为 配 体 诱导 前 Notch 信号 是 骨 狠 注 的 一 



































-个 生长 因子 ， 
它们 的 相互 作用 导致 MM 发 和 后、 
MM 凤 在 的 细胞 存活 机 制 参与 抵抗 药物 诱导 的 润 亡 ， 





包括 上 调 的 抗 润 亡 售 向 Bcl xl.BeL2 和 Nal ;NE kB 机 
Aki 通过 MAPK 途 答 和 P13K 信和 导 途 和 从 的 激活 等 
的 如 种 物 移植 杭 型 发 现 , 骨 






| 二 
划 细 陷 以 月 分 沙 方 式 分 浇 的 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


浆 细胞 来 源 的 生长 因子 (PCDGF/GP88) 不 仅 可 以 促进 肿 
瘤 的 发 生 , 而 且 通 过 MAPK NEF-kB 等 信号 转 导 途径 参与 
地 塞 米松 耐 药 的 形成 。 





〖 临 床 表现 】 

多 数 MM 患者 起 病 隐匿 ,表现 主要 与 骨 散 瘤 细胞 增生 
和 M 蛋白 血 症 有 关 。 

1. 骨 质 破坏 ”是 一 个 局 限 过 程 ,发 生 在 瘤 集 附近 。 
在 骨 重 吸收 和 细胞 浸润 的 过 程 中 为 骨骼 瘤 细 胞 增生 和 存 
活 创 造 一 个 适宜 的 环境 。 骨 质 破坏 一 般 累 及 状 柱 ,头颅 、 
骨盆 肋骨 和 长 骨 近 端 。 约 75% 的 患者 有 骨 痛 ,可 有 6 个 
月 以 上 的 复发 性 ,渐进 性 背 痛 史 。 疼 痛 早 期 较 轻 , 可 为 游 
走 性 或 问 歇 性 ;后 期 较 剧 烈 ,活动 .负重 加 重 ,休息 后 减 
轻 。 骨 船 破 坏处 易 引 起 病理 性 骨折 ,常见 为 胸 腰椎 压缩 
性 骨折 和 肋骨 骨折 。 上 骨髓 癌 细 胞 浸润 骨骼 形成 局 部 隆 
地, 按 之 有 弹性 或 声响 ,多 见于 锁骨 ,肋骨 和 了 腕 部 ,部 分 表 
现 为 通 外 浆 细胞 瘤 。 

2. 贫血 ”由 于 骨 伪 造血 功能 受到 骨 骨 瘤 细胞 增殖 的 
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E 成 素 减 少 导致 肾 性 贫血 ;其 他 因素 如 继 发 感染 、 失 血 、 化 
疗 等 均 加 重 贫血 。 


3. 感染 急性 细菌 感染 可 为 MM 首发 表现 ,治疗 并 发 


症 和 











项 因而 不 易 控制 。M 蛋白 的 大 量 产生 使 正常 免疫 
球 蛋 白 的 合成 受 抑 , 免 疫 缺 陷 是 易 感染 的 主要 原因 。 病原 
菌 多 为 普通 菊 膜 菌 ( 如 肺炎 球菌 ) 及 其 他 化 脓 菌 ,晚期 GT 
染 也 较 常 见 。 

4. 肾脏 损害 ”可 作为 首发 症状 。 50 兴 的 患者 早期 出 
现 恒 白 尿 .血尿 、 管 再 尿 .可 被 误诊 为 慢性 肾 区 


肾炎 、 肾 病 综合 
征 、 间 质 性 肾炎 ,半数 以 上 患者 可 发 展 为 急性 或 慢性 肾 衰 
竟 , 并 成 为 是 仅 次 于 感染 的 第 二 大 死因 。 血液 中 游离 轻 链 
经 肾 小 球 滤 过 进入 近 曲 小 管 ,被 吸收 和 分 解 沉积 于 肾 小 管 
上 友 细 胞 质 内 ,使 细胞 发 生 肿 胀 ,引起 继 发 性 党 小 管 变性 ; 
游离 轻 链 癌 某 些 细 纪 
血管 辟 , 引 起 痛 小 球 萎缩 和 肾 小 管 阻 塞 
坏 和 和 坚 切 能 不 全， 此 外 脱水 . 嗓 乔 感染 .高 钙 血 症 、 高 尿酸 
, 交 细 胞 浸 润 及 痛 毒 性 抗生素 应 用 加 重 肾 功能 不 全 的 




























5. 出 血 倾 向 由 于 骨 艇 内 骨 艇 瘤 细胞 增殖 造成 血 小 
饭 总 少 ,M 焦 站 二 闭 血 小 板 的 功能 ,干扰 凝血 因子 活性 、 妨 
但 纤维 焦 魏 单 体 的 崇 合 , 瘤 细胞 浸润 血管 壁 等 因素 导致 临 
床 二 出血 何 向 

6. 高 茜 滞 血 症 
的 主要 原因 








血清 中 大 基 M 蛋白 是 高 黏 滞 综合 征 
少见 M 熏 让 为 MIgA、IgG 三 类 。 视 网 膜 、 
千 、 目 肪 、 征 鸣 . 眼 花 . 手 足 肪 森严 
了 .充血 性 心力 衰 竟 .呼吸 困难 。 少 数 
车 现象 和 德 环 洁 碍 













脑 . 闪 最 吻 党 宗 、n 
重 考 发 





7. 淀粉 样 变性 ”发 生 率 为 10%% 一 25%% ,症状 常 出 现 于 
本 病 确 诊 数 月 和 数 年 后 。 主 要 由 于 大 量 的 M 蛋白 的 轻 链 
可 变 区 或 整个 轻 链 沉积 于 组 织 中 所 致 , 尤 以 和 轻 链 多 见 。 
一 般 表 现 为 乏力 、 体 重 下 降水 肿 、 皮 肤 黏膜 出 血 , 舌 、 妥 腺 
及 肝 脾 大 ,严重 者 表现 为 心脏 扩大 、 充 血性 心力 衰 竟 和 肾病 
8. 高 尿酸 血 症 和 高 钙 血 症 ” 瘤 细胞 裂解 导致 高 尿酸 
血 症 ;广泛 的 溶 骨 性 病变 引起 血 钴 和 尿 钙 增 高 ,表现 为 天 
食 、 恶 心 .多 尿 . 烦 渴 , 烦 躁 .心律 失常 甚至 置 迷 。 | 
9g. 多 发 性 神经 病变 “主要 因 M 蛋白 作用 于 神经 区划 
所 致 ,其 临床 特征 为 非 对 称 性 运动 和 感 党 神经 病变 ,出 现 肌 
肉 无 力 .麻木 和 痛 性 感觉 退 钝 。 当 病变 界 及 正中 神经 ,可 表 
用 > i- 妈 全 和 自 和 六 时 
大 见于 20% 的 病例 ,软组织 肿 
块 常 出现 于 疾病 的 晚期 。 


【辅助 检查 】 

1. 血液 学 异常 ”几乎 所 有 的 态 者 均 有 不同 程度 的 贫 
血 ,贫血 旦 正 细胞 正 色素 型 ;后 期 常 伴 自 细 胞 和 库 小 板 减 
少 ; 血 涂 片 中 红细胞 旺 弹 钱 样 排列 ,可 见 少 晤 幼 粒 、 幼 红 组 


胞 ;血沉 明显 增 快 。 ep 
2. 骨髓 象 ” 骨 髓 瘙 细胞 的 出 现 具有 诊断 意义 ,该 类 组 


ss 


胞 一 般 均 在 10% 以 上 ,多 者 可 达 70 踊 一 95 为 ， 洒 细胞 少 
于 10%% 时 ,细胞 因 形 对 诊断 尤为 重要 。 稍 莲 癣 细胞 大 小 不 
一 ,外 形 不 规则 , 核 偏 位 , 核 浆 比例 大 。 染 色 质 较 政 恰 ,可 见 
双核 或 多 核 ,可 见 核 畸形 , 核 仁 1 一 2 个 。 胞 质 丰 富 , 深 蓝 ， 
核 劳 淡 染 区 不 明显 , 浆 内 可 有 大 小 不 等 的 空 泡 (mott 细胞 ) 
和 嗜 酸性 小 体 (Russell 小 体 ) 。 骨 血 瘤 细 胞 可 旦 次 温 性 或 
灶 性 、 班 片 状 分 布 ,因而 有 时 需 多 部 位 穿刺 才 有 阳性 发 现 ， 
骨 通 活检 可 提高 检 出 率 。 

3. 免疫 化 学 异常 ”血清 蛋白 电泳 约 80 中 的 患者 可 见 
单一 的 M 带 ;血清 免疫 奈 蛋白 的 测定 可 见 单 株 IgG 或 IgA 
或 IgD 升 高 ,其 他 1g 则 减少 ;免疫 固定 电泳 可 确定 M 蛋白 
类 别 (包括 亚 类 ) 和 型 别 (k 或 入 轻 链 )。 

4. 血液 生化 异常 “出现 高 钙 血 症 , 痛 切 能 损害 时 血 肌 
本 \ 尿 索 升 高 ,血清 咎 蛋白 降低 , 球 蛋 白 升 高 。 

5. 放射 学 检查 ” 骨 巾 破坏 主要 有 3 种 表现 类 型 ， 
: 轩 质 政 容 :早期 患者 在 疹 柱 .肋骨 和 骨盆 等 处 容 
抒 见 到 ; 回 溶 皮 破 坏 , 溶 骨 表 现 为 虫 他 样 骨 质 缺损 .主要 
见于 头颅 ,锁骨 \ 助 骨 和 骨盆 ;@@ 病 理性 骨折 ;最 常见 于 网 
屡 惟 ,表现 为 压缩 性 骨折 , 其 次 见于 肋骨 ,镇 华 \ 悄 丛 必 办 
肢 骨 崩 。 有 骨 痛 而 X 线 摄 片 林 见 异常 者 应 进行 CT 或 
MRI 检查 。 

6. 其 他 检查 ”大 多 数 出 现 蛋 白 尿 .可 有 Bence Jones 
疏 白 尿 , 部 分 患者 有 镜 下 血尿 。 尿 流 免 疫 电泳 证 实 Henee 
Jones 蛋 让 为 单 克隆 性 霹 轻 链 ; 血 和 尿 中 BB 微 球 重 门 ( 民 

增高 ,上 与 疾病 严重 程度 相关 :血清 


















碱 性 爸 酸 酶 一 般 正 常 , 可 与 转移 性 骨 肿 癌 鉴 别 。 骨 密度 检 
查 能 早期 发 现 MM 的 肯 损 害 ,是 检测 MM 患者 骨 变 化 的 入 
壤 方 法 之 一 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

MM 的 诊断 主要 依靠 克隆 性 浆 细胞 增生 大便 M 蛋白 
血 症 、 骨 质 破坏 。 目 前 标准 多 种 ,尚未 统一 。 国 内 标准 为 : 
中 肯 食 涂 片 浆 细胞 二 15% 或 存在 畸形 浆 细 胞 。@ 血 清 M 
查 自 IgG>35g/L. 或 IgA20g/L. 或 IgD>2.0g/L. 或 IgE 
二 2.0g/L; 尿 中 出 现 M 蛋白 之 1.0g/24 小 时 。@ 溶 骨 性 病 
变 或 广泛 的 骨 质 玻 松 。 

国际 骨 般 冯 工 作 组 (2003) MGUS 无 症状 骨 艇 冶 以 及 
症状 性 骨 镶 癌 的 诊断 标准 : 

MGUS: 作 血清 M 和 蛋白 二 30g/L;@@ 骨 和 散 克 隆 性 浆 细胞 
过 10 汉 , 骨 秽 活检 组 织 中 低 水 平 的 浆 细胞 浸润 (如 果 有 骨 链 
病理 检查 ); 国 无 骨 艇 冯 相 关 的 器 官 损伤 包括 骨 损害 或 症 
状 ;四 无 其 他 细胞 增殖 疾病 ,或 轻 链 相关 性 淀粉 样 变 , 或 者 
其 他 的 轻 链 、 重 链 、 免 疫 球 盘 白 相关 性 组 织 损伤 的 证 据 。 

无 症状 骨 通 瘤 :@ 血 清 M 蛋白 之 30g/L 和 (或) 骨髓 克 
隆 性 浆 细胞 10%; 四 无 骨 链 瘤 相关 的 器 官 损伤 包括 骨 
损害 。 

症状 性 骨 食 癣 :血清 和 (或 ) 尿 中 M 蛋白 无 须 特 殊 水 
平 ;加 骨 禾 (克隆 性 ) 浆 细胞 或 活检 证 明 浆 细 胞 瘤 ;@ 任 何 骨 
和 瘤 相 关 的 器 官 损伤 包括 骨 损 害 。 
本 病 重点 应 与 其 他 可 能 出 现 M 蛋白 的 疾病 鉴别 : 
MGUS、AI 型 淀粉 样 变 性 、 扳 立 性 浆 细 胞 瘤 ( 骨 骼 或 通 外 
的 ) 卫 细胞 非 种 奇 金 淋巴 瘤 ( 包 括 Waldenstrom 巨 球 蛋白 
血 症 ) 慢 性 淋巴 细胞 白血病 。 与 转移 性 肿瘤 的 鉴别 要 点 : 
后 者 骨 质 破坏 同时 多 伴 有 成 骨 表 现 ,血清 碱 性 磷酸 酶 常 升 
高 ,血清 中 无 M 蛋白 ,仔细 寻找 可 能 发 现 原 发 病灶 。 反 应 
性 浆 细胞 增多 证 常 与 病毒 感染 .自身 免疫 性 疾病 .肝脏 疾 
病 . 免 疫 缺 陷 病 有 关 . 骨 骼 累及 少见 。 实 验 室 检 查 肯 散 浆 细 
抱 数 合 一 般 在 10% 以 下 ,形态 正常 ,M 蛋白 阴性 ,lgH 克隆 
性 重 排 阴性 。 





















〖 临 床 分 类 与 分 期 】 
(一 ) MM 临床 分 类 
1. IgG 型 骨髓 瘤 ” 约 占 MM 的 半数 以 上 ,并 分 为 IgG 一 
类 。 该 型 易 发 生 感染 ,但 淀粉 样 变 和 高 血 钙 少 见 。 
lgGs 亚 类 易 导 致 沿 茜 滞 综 合 征 。 

2. lgA 型 骨 血 瘤 约 占 MM 的 25%. 并 分 为 IgAl、 
IEA: 亚 类 。 该 型 高 血 钙 、 高 茜 沾 综合 征 和 淀粉 样 变 发 生机 
会 较 多 , 易 造 成 肾 功 能 损害 ,项 后 差 。 

3. |gD 型 骨髓 冶 。” 占 2 冯 , 轻 链 蛋 自 尿 严重 , 肾 衰 竟 、 
贫血 商铺 样 变 较 常 见 , 易 转变 为 浆 细胞 白血病 
和 馆 外 桨 细胞 癌 , 生 存 期 短 , 预 后 差 。 

4. IgE 型 骨 艇 瘤 ” 仅 有 数 例 报 道 , 极 为 罕见 。 















第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


5. 轻 链 型 骨 艇 癌 ”的 占 10 兴 一 20 兴 .入 轻 链 型 居多 ， 
济 骨 性 病变 、 肾 功能 不 全 ,高 血 钙 及 淀粉 样 变 发 生 率 高 : 预 
后 卷 。 

(二 ) 特殊 类 型 的 骨 般 瘤 

1. 冒 烟 性 骨 艇 癌 (smoldering plasma cell myeloma ) 
血清 M 蛋白 宇 30g/LL. 骨 入 涂 片 骨 授 瘤 细胞 宇 10% ,一 般 均 
二 20%. 缺 乏 贫 血 、 肾 功能 损害 、 高 氏 血 症 和 溶 骨 性 病变 等 
表现 ,病程 维持 3 一 5 年 以 上 不 变 .一 般 不 必 和 急于 治疗 。 

2. 浆 细胞 白血病 (plasma cell leukemia,PCL) 周围 血 
浆 细 胞 之 20% ,计数 >2.0X108/L。 本 病 中 约 60 中 为 原 发 
性 ,患者 较 年 轻 , 起 病 急 . 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 发 9 血 小 
板 计数 较 高 ,而 背 噩 病变 罕见 ,血清 M 蛋白 量 低 : 治 疗 反 应 _ 
差 , 用 VAD 方案 或 煤化 剂 治疗 仅 部 分 有 效 . 中 位 生存 期 6 | 
个 月 。40% 由 MM 转化 而 来 称 之 为 继 发 性 浆 细 胞 白血病 ， 
为 MM 终 末期 表现 。 

3. 无 分 泌 型 骨 艇 瘤 (nonsecretory myeloma) 约 占 
1%, 血 清 及 尿 内 不 能 检 出 M 蛋白 .M 蛋白 仅 存在 于 浆 细 胞 
内 :为 不 分 泌 型 ; 极 少数 浆 细 胞 内 亦 不 能 测 得 M 和 蛋白 ,为 不 
合成 型 。 此 类 浆 细 胞 形态 上 更 加 幼稚 .临床 上 患者 相对 年 
轻 , 骨 质 破坏 更 加 突出 。 

4. 骨 硬 化 骨髓 瘤 (osteosclerotic myeloma, POEMS syn- 
drome) ”以 多 发 性 神经 病变 (polyneuropathy). 响 官 肿 大 
(organomegaly) ,内分泌 病变 (endocrinopathy).M 和 蛋白 
(monoclonal protein) 和 皮肤 改变 (skin changes ) 为 特征 . 
神经 病变 为 慢性 炎症 性 脱 丹 销 性 .可 伴 有 明显 的 运动 障碍 ， 
颅 神经 一 般 不 受累 ,自主 神经 系统 可 有 改变 。50 闪 有 上 肝 
大 ,但 脾 和 淋巴 结 肿 大 人 少见。 可见 皮肤 色素 沉着 和 多 毛 
证 、 男 子 乳房 发 育 和 睾丸 萎缩 及 桂 状 指 ( 趾 )。 常 无 贫血 
而 血小板 增多 , 骨 艇 内 浆 细 胞 二 5 兴 。 诊 断 尚 须 依据 骨 便 
化 病灶 活检 中 有 单 克隆 浆 细 胞 存在 。 如 病变 局 限 ,可 用 
放疗 .如 病变 广泛 ,可 选用 化 疗 ( 骨 身 瘤 方案 ) 或 自体 造血 
干细胞 移植 。 

5. 骨 孤 立 性 浆 细胞 瘤 (solitary plasmacytoma of bone) 
组 织 学 上 证 实 骨 内 孤立 的 况 体 内 含 单 克 区 卓 肥 .而 其 他 
央 噩 入 线 摄 片 .MRI 均 无 MM 证据。 尼 刺 示 北 细 殉 
过 5%, 仅 出 现 少 大 M 蛋白 , 随 孤 立 二 的 放 # 十 消失、 
部 分 患者 可 发 展 为 MM 或 出 现 新 的 病灶 , 亦 有 
达 10 年 以 上 者 。 

6. 久 乡 
细胞 瘤 原 发 
吸 道 :鼻腔 、 
血 \ 尿 检查 均 无 MM 证 据 。 预 后 民 好 . 亦 有 
MMS。 可 局 部 病灶 切除 或 放疗 ， 

(三 ) 临床 分 期 ”Durie-Salmon 分 其 标准 龙 科 客观 地 
反映 疾病 的 进展 情况 及 患者 胞 负 向 ,为 国内 外 站 
用 ( 表 20-5-13)。 国 际 分 期 体系 (1SS) 主要 依据 血 涪 8 微 
球 蛋 白 的 测定 值 ( 表 20-5-14)。 



























405 发 展 为 
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第 二 十 篇 “血液 系统 疾病 


表 20-5-13 多 发 性 骨 


复 瘤 的 临床 分 期 (Durie-Salmon 分 期 系统 ) 














分 期 i I 亚 
血红 蛋白 (g/L) >100 es 
钙 Cmmol2L) 3.0 
X 线 摄 片 正常 或 仅 有 孤立 病灶 进展 性 的 

IgG(g/L) <50 介 于 两 者 之 间 >70 
IgA(g/L) =30 >50 
尿 轻 链 (g/d) 4 eb 
体内 瘤 细 胞 总 数 (X1082/m2) 0.6 > 


= 要 也 
注 : 每 期 又 可 分 为 两 组 ,人 组 : 愉 功 能 正常 ,血清 肌 醋 <176. Spmol/L;B 组 : 肾 功能 损害 ,血清 肌 栈 之 176. 8umol/ 


表 20-5-14 多 发 性 骨 艇 瘤 的 国际 分 期 体系 (1SS) 





分 期 标准 中 位 生存 期 (月 ) 
期 BB&- 微 球 蛋 白 二 3. 5mg/L, 白 蛋 62 
白 写 35g/L 
I 期 ” 介 于 工期 与 夺 期 之 间 44 
肝 期 ”Be- 微 球 蛋 白兰 5. 5mg /I. 29 








细胞 对 常规 化 疗 的 显著 耐 受 ， 迄今 为 止 





MAX 仍 被 认为 是 不 可 治愈 的 疾病 ， 化 疗 本 身 可 带 来 严重 副 
人 用 ,国正 :所 有 的 MM 在 诊断 后 就 需要 立即 化 疗 。 无 
冶 状 骨 艇 


或 Durie-Salmon 工期 
随访 (每 3 个 月 ).- 
进度 的 苍 


5Ug 1 .2 





者 不 建议 化 疗 .应 严密 
情 有 进展 即 开 始 治疗 。 预 示 病 情 
性 病变 , M 蛋白 之 
?4 小 时 尿 经 链 守 0. 5g, 上 骨髓 瘤 细 胞 二 25 。 近 年 来 
对 多 发 性 秘 交 的 治疗 已 有 很 大 的 进步 ,应 用 传统 的 化 疗 
方案 MM 的 中 位 总 生存 期 不 超过 3 年 .20 址 纪 90 年 代 应 
用 自体 造血 二 细胞 移植 畏 以 大 剂 旺 化 疗 (主要 为 人 两 贷 酸 
所 人 旬 ) .使 二 65 岁 有 条 件 的 串 灼 获 得 明显 提高 ,中 位 总 
生存 其 达到 5 所 | 利 度 胺 、 
入 低 米 及 震 利 度 胺 ) 的 应 用 ,疗效 又 有 了 明显 提高 ,使 65 岁 

中 者 中 位 生 在 期 攻 年 患者 约 5~-6 年 。 wt 
兽 的 滩 疗 分 三 期 :人 诱导 治疗 : 一 般 在 化 疗 2 一 4 个 
后 ， ET 人 a als Gt De 
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(一 ) 化 疗 
溢 方 案 具 


由 岁 ) 及 





- 般 情 况 





jh 信 日 长 ,生存 质 , 曾 被 认为 
50%~60% ,中 位 生存 期 明显 延 台 愈 病例 


是 治疗 MM 的 标准 方案 :但 完全 缓和 oe es 
We 联合 化 疗 自前 认 为 联合 应 用 无 交叉 耐 药 的 药物 
获得 的 疗效 及 减少 耐 药 细胞 数 熏 方 面 优 于 传统 的 MP 方 
案 . 但 未 能 延长 患者 生存 期 。 常 用 的 M2 方案 有 效率 可 达 
80% 以 上 ,不 同 作 用 方式 组 成 的 VMCP 和 VBAP 涉案 条 
交替 使 用 。 疗 程 至 少 一 年 ,如 病情 稳定 无 明显 活动 证 据 可 
中 止 化 疗 ,进行 随访 ,过 早 停 药 常 易 复发 。 
rt tae 
米松 (DEX) 组 成 ,适用 于 40 岁 、 病 情 进 展 快 ,执行 二 细胞 
移 祖 者 。 它 强调 长 春 新 碱 .多 柔 比 星 持续 前 脉 滴 注 96 小 
时 ,因为 骨 岗 瘤 细胞 增生 缓慢 .只 有 1 兴 处 于 S 期， 持续 
脉 滴 注 给 药 就 可 能 杀 灭 更 多 的 痛 细 胞 。 该 方案 对 初 治 MM 
有 效率 达 80%%, 对 煤化 剂 附 药 的 MM 有 效率 也 达 40%。 
其 优点 在 于 所 有 药物 均 不 经 过 肾脏 排泄 , 痛 误 患者 不 过 
整 剂量 ; 峭 身 抑制 轻 ;不 损伤 造血 干细胞 ;6 周 达 最 大 疗效 


的 90%; 心 肌 毒 性 小 。 缺 点 是 禧 皮质 激素 相关 不 民 反 应 发 








局 
















生 率 较 高 。 将 VAD 方案 中 的 多 朔 比 星 收盘 肛 硕 储 亲 北上 
星 ,就 为 DVD 方案 .利用 纳米 化 的 阿 朔 比 旺 , 洁 物 的 生物 


利用 度 显著 改观 ,疗效 显 落 。 

3. 靶 向 治疗 新 药 “ 蛋 站 茸 休 抑制 剂 硼 术 佐 米 (vele- 
ade', 万 末 ) 通 过 抑制 泛 未 - 绰 白 酶 体 及 NF-xB 等 机 制 ,诱导 
种 闯 细 胞 测 亡 ,同时 还 可 抑制 靖 细 胞 与 攻 般 基质 细胞 的 黏 













附 及 肿瘤 新 生 血 管 的 生成 。 斥 响 肿 六 细胞 的 币 丈 境 。 单 用 

~ Ee 
名 竺 佐 米 治疗 复发 难 治 MM 有 效率 35 双 ,联合 地 赫 米 从 ， 
可 以 使 某 些 对 单 用 硼 将 佐久 无效 的 患者 产生 反应 。 侧 将 住 


米 现 已 用 于 初 发 MM 的 首选 治疗 。 pen 良 反应 


为 乏力 、 轩 肠 道 反应 、 周 乃 神 经 炎 及 血细胞 减少 。 et. 
(反应 停 ) 有 抗 肿 冯 .调节 鲍 疫 及 抗 新 生 血 管 形成 作用 而 应 
用 于 MM 的 治疗 ,特别 是 难 治 、 复 发 MM 的 治疗 。 沙 利 度 














胶 与 地 寒 米松 :或 者 沙 利 庶 胶 与 地 宕 米 恰 以 及 环 亿 醚 胶 的 
联合 .可 以 使 650% 的 复发 / 难 治 患者 产生 治疗 反应 区 
的 主要 不 良 反应 为 哮 唾 ,便秘 和 周围 神经 病变 
联合 沙 利 度 胺 、 地 塞 米松 (BTD) 或 PAD 方案 使 有 效率 








是 商 








第 五 章 ”淋巴 细胞 、 桨 细胞 疾病 


到 85% 一 90%。 雷 利 度 胺 (revlimid) 为 第 二 代 免 疫 调节 药 ”更 强 , 同 时 减少 了 沙 利 度 胺 常见 的 不 良 反应 。 常 用 治疗 
物 ,其 化 学 性 质 比 沙 利 度 胺 更 稳定 , 抗 肿瘤 和 免疫 调节 作用 MM 的 化 疗 方案 ( 表 20-5-15)。 





表 20-5-15 常用 MM 化 疗 方案 























































汶 案 药物 剂量 与 用 法 
MP 美 法 仑 8mg/(m:* d) 口服 ,第 1~4 天 每 4~6 周 重复 给 
泌 尼 松 60mg/(m:，d) 口服 ,第 1 一 4 天 药 至 少 1 年 
VMCBP 长 春 新 碱 1.2mg/(m:* d) ”静脉 推 注 , 第 21 天 每 5 周 重复 给 药 
(M2) 环 磷 酰胺 400mg/(m*，d) ”静脉 推 注 , 第 1 天 共 1 年 
美 法 仑 8mg/(m*，d) 口服 :第 1~4 天 
泼 尼 松 60mgi(m*，d) ”口服 ,第 1~14 天 
卡 英 司 汀 20mg/(m:，d) ”静脉 滴 注 ,第 1 天 
es 长 看 新 破 0.4mg/Cmr，d) ”静脉 漳 注 ,持续 96 小 时 每 4 周 重复 给 药 
多 条 比 星 9mgm。d) ”静脉 滴 注 .持续 96 小 时 共 半 年 
地 塞 米 松 20mg/(m*，d) 口服 ,第 1 一 4.9 一 12、17 一 20 天 
DVD 脂 质 体 阿 薪 比 星 40mg/(m:*， d) ”静脉 滴 注 ,第 1 天 每 4 周 重复 给 药 
长 春 新 碱 0.4mg/(m*，d) ”更 脉 滴 注 ,持续 96 小 时 共 半 年 
地 塞 米 松 20mgr(mz 。d) 口服 ,第 1 一 4.9 一 12.17 一 20 天 
PAD 而 替 佐 米 1.3mg/(m*，d) 静脉 滴 注 ,第 1.4.8、11 天 每 3 周 重复 1 次 
多 科比 星 9mg/ (m*。d) 静脉 滴 注 ,持续 96 小 时 共 4 周期 
地 寒 米 松 20mg/(m:。d) 口服 ,第 1~4 天 
TD 沙 立 度 胺 200mgyd 口服 ,第 1~28 天 每 4 周 重复 给 药 
地 塞 米 松 40mg/d 口服 ,第 1 一 4、9 一 12、17 一 20 天 共 半 年 
MAC 美 法 仑 o.4mgcmz，d) 静脉 滴 注 ,持续 96 小 时 共 半 年 
亚 砷 酸 0.25mg ‘(kg* d)” 葛 脉 滴 注 .每 周 5 天 连续 5 周 
微 生 素 C 1000mg d ”静脉 推 注 ,每 次 ATO 输 注 完 毕 后 30 分 钟 内 
VMCP 长 春 新 碱 1.2mg/(m*，d) ”静脉 推 注 ,第 1 天 每 5 周 重 公 给 药 
环 磷 酰 胺 400mg/(n 。d) 表 永 推 注 ,第 1 天 共 1 年 
美 法 仓 Smgrnz “dd 口服 ,第 1 一 :天 
泌 尼 松 60mgz*Cmz 。d) 口服 ,第 1~~14 天 
VBAP 1mg/ (mx ，d) ”静脉 推广 ,第 1 天 每 3 问 和 下 人 复 给 药 
30mg/ (nr * d) ,第 1 天 交工 年 
多 染 比 星 30mg/(m:* d) 萝 脉 推 注 . 第 1 天 
泼 尼 松 60mg/(me .d) 口服 .第 1~4 天 
MOCCA 0.03mgykg ” 欧 脉 推 注 ,第 1 天 每 5 用 冬 复 给 药 
改良 M2 10mgi kg 敢 肪 推 注 ,第 1 天 共 半 年 
洛 砍 司 汀 l00mg 口服 .第 1 天 
美 法 仑 0.25mg'kg 口服 .第 1~:4 天 
巾 泌 尼龙 0.8mgykg 口服 .第 1~~14 天 
4. 维持 治疗 MM 在 取得 es 种 锯 要 5 内 早期 复发 。 对 工期 患者 经 12 一 24 
维持 治疗 尚 无 一 致 看 法 。 多 数 人 认为 红 和 白 完 全 消失 者 可 以 不 于 维持 治疗 "但 要 年 | 
存 期 ,残留 肿瘤 细胞 增殖 能 力 降低 .对 化 疗 a 蕊 i 5. 难 治 和 复发 患者 的 治 
化 疗 易 抑制 骨 艇 造血 和 证 常 免疫 功能 .增加 用 疗 细 胞 时 药 一 开始 对 诱导 化 疗 den 












性 和 第 三 肿 
别 是 他 B、 轻 链 


生 的 机 会 。 但 也 有 人 认为 不 维持 治疗 者 


惩 者 对 再 次 ee 其 。 采用 的 治 
型 和 (或 ) 起 病 时 有 高 外 S 


5 血 症 于 极 易 1 一 2 年 疗 :中 剂量 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


(200mg/m? 连用 7 天 );@@ 联 合 化 疗 :VAD 对 大 约 50% 的 
复发 患者 可 取得 再 次 缓解 ,对 大 约 25% 的 难 治 病 例 有 效 ; 
MOCCA 方案 总 有 效率 接近 50%% ;对 VAD 耐 药 者 可 采用 
大 剂量 美 法 仑 (200mg/m ) 或 地 塞 米松 (40mg/d, 每 周 4 
天 ) ,加 用 顺 铂 或 依托 泊 苷 的 联合 化 疗 , 但 治疗 相关 死亡 府 
较 高 。 

(二 ) 放射 治疗 

1. 局 部 放疗 ”对 于 减轻 疼痛 ,解除 压迫 症状 ,可 采用 
单 次 或 分 次 放疗 ,剂量 为 8 一 10Gy; 如 用 于 消除 瘤 体 ,剂量 
通常 为 30 一 35Gy。 

2. 全 身 照 射 ” 主 要 用 于 造血 干细胞 移植 的 预 处 理 。 

(三 ) 造血 干细胞 移植 ” 凡 年 龄 性 65 岁 ,一 般 情况 好 ， 





| 可 适宜 自体 造血 干细胞 移植 ,合适 的 患者 应 避免 使 用 煤化 
J 网 剂 和 亚 硝 基 上 逐 类 药物 。 预 处 理 方案 采用 大 剂量 美 法 仑 , 自 


体 干细胞 移植 可 使 50 兴 的 患者 获得 完全 缓解 ,无 复发 生存 
的 中 位 时 间 为 2 年 ,中 位 生存 时 间 达 4 年 ,但 自体 外 周 血 移 
植物 中 含有 一 定量 的 骨 链 瘤 细胞 及 骨 入 瘤 前 体 细 胞 ,它们 
是 移植 后 复发 的 可 能 根源 ,因此 常 采用 分 离 纯 化 CD34- 造 
血 二 细胞 进行 自体 移植; 异 基 因 骨 出 移植 可 望 治 全 部 分 
患者 。 

(四 ) 其 他 治疗 

1 干扰 素 - 治疗 采用 MM 细胞 系 和 MM 骨 艇 桨 细 
胞 研究 均 证 明 干 扰 索 -CINEF-a) 对 该 病 有 效 。INF_。 能 降 
低 册 和 交 细 胞 标记 指数 和 体外 克隆 形成 。 临床 用 于 MM 
疗效 评定 结果 尚 不 一 致 , 初 治 患 者 单 用 INE- 有 效率 约 
30% ,化疗 或 移植 后 病情 平稳 者 ,作为 联合 化 疗 的 辅助 治疗 
应 用 I 人 NF-a 可 使 反应 持续 时 间 显 著 性 延长 。 对 一 线 治疗 有 
效 的 患者 最 有 可 能 得 益 于 IFN-a 的 维持 治疗 , 且 5% 一 
10 兴 的 患者 可 获得 显著 的 无 进展 生存 和 总 生存 期 的 延 5 

2. 三 氧化 二 砷 ( 亚 碑 酸 ) 药理 浓度 的 亚 砷 酸 对 MM 
细胞 系 和 患者 瘤 细 胞 也 有 抑制 生长 和 诱导 涯 亡 效应 。 
As0: 和 地 塞 米松 都 阻 滞 NEF-kB 的 活化 ， 通过 活化 
Caspase9 汤 导 MM 细胞 凋 亡 , 有 发 现 亚 砷 酸 也 作用 于 骨 饼 
向 环境 ,抑制 MM 细胞 和 骨 储 基质 细胞 的 笑 附 。 维生素 C 
可 降低 细胞 内 谷 胱 甘 肘 提高 亚 砷 酸 的 治疗 作用 , 联 合 维 
来 比 单独 用 亚 促 酸 处 理 MM 细胞 凋 亡 增加 。 联 用 
仑 . 业 伸 酸 ,维生素 CCMAC 方案 ) 治 疗 难 治 复发 MM 
的 下 期 临床 试验 显示 48%% 的 患者 有 治疗 反应 。 亚 砷 酸 联 
合 也 赛 米松 、 维 生 泰 C 治疗 17 名 患者 有 4 多 病情 稳定 ， 
29 区 部 分 缓解 ,1 例 达 到 完全 缓解 。 常 见 的 副作用 是 血 细 
胞 减少 。 

3. 免疫 治疗 ”包括 抗体 介 导 的 免疫 治疗 ,主要 为 针对 
革 艇 狂 细胞 生长 因子 HL-6 和 针对 细胞 表面 肿瘤 相关 抗原 
的 单 克 降 抗 体 疗 法 :激活 的 NK 细胞 . 工 杀伤 细胞 和 树 余 
细 泡 的 过 继 必 细胞 免疫 治疗 ;特异 性 疫苗 的 主动 免疫 疗法 
和 基因 治 疗 : 在 大 剂量 化 疗 联合 造血 干细胞 移植 术 后 的 微 
小 性 留 病状 态 下 .特异 性 疫苗 将 是 最 有 希望 根治 MIM 的 方 
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法 过 一 
(五 ) 对 症 及 支持 治疗 “骨骼 损害 者 应 给 予 曲 马 多 等 
药物 镇 痛 、 局 部 固定 或 骨科 手术 ;产生 疹 血 压迫 症状 时 应 立 
即 进行 CT 检查 .甚至 椎 管 造影 ， 如 为 硬 膜 外 浆 细胞 瘤 压 
迫 , 则 应 加 大 化 疗 剂量 及 肾上腺 皮质 激素 治疗 ,或 采用 局 部 
放射 治疗 ;如 为 椎 骨 破 坏 应 及 早 进行 椎 板 切 开 减 压 手 术 ;高 
钙 血 证 应 补足 水 分 ,同时 泌 尼 松口 服 40 一 60mg/d, 联 用 利 
尿 剂 和 册 注 降 钙 素 促进 钙 的 排出 ; 双 磷 酸 盐 类 药物 包括 人 氨 
腾 酸 ( 亿 屈 腾 酸 )、 唑 来 腾 酸 或 帕 米 腾 酸 二 钠 可 抑制 破 肯 细 
胞 活性 ,减少 骨 质 破坏 ,缓解 骨 痛 , 进 行 化 疗 的 所 有 活动 性 
MM 患者 ,建议 无 论 有 无 明显 的 溶 骨 性 病变 ， 都 需要 长 期 
使 用 双 腾 酸 盐 ,并 根据 肾 功 能 调整 剂量 ;保护 肾 功 能 是 MM 
治疗 的 一 个 重要 方面 ,有 Bence Jones 蛋白 尿 者 化 疗 期 间 应 
保持 尿 量 在 2.5 一 3L/d .高 尿酸 血 症 可 用 别 叶 醇 0， lg: 每 日 
3 次 口服 。 已 有 肾 功 能 不 全 者 可 用 利尿 剂 保持 尿 量 ,必要 
时 可 进行 透析 治疗 ,甚至 在 骨髓 痛 病情 控制 下 进行 籽 移 植 。 
静脉 肾 址 造影 可 加 重 肾 损 害 ,应 视 为 禁 骂 。MM 患者 在 晚 
期 贫血 常 较 严重 ,可 输 注 红细胞 维持 血红 蛋白 在 70 一 80g/ 
工 左 右 。 雄 激素 或 促 红 细胞 生成 索 亦 可 有 效 ， 特别 是 治疗 
前 血液 内 促 红细胞 生成 素 水 平 降低 者 。MM 者 易 发 生 感 
染 ,尤其 在 化 疗 期 间 ,可 用 肺炎 球菌 及 流感 疫苗 接种 预防 感 
染 。 一 旦 发 热 或 有 感染 迹象 ,应 及 早 选 用 广 谱 抗生素 给 予 
足 量 治疗 ,对 感染 难以 控制 者 ,可 欧 注 丙种 球 蛋 白 。 高 符 滞 
综合 征 症状 明显 者 可 进行 血浆 分 离 , 如 果 不 能 立即 使 用 血 
浆 置 换 ,等 容 性 的 放血 也 许 是 有 用 的 。 








【预后 】 

MM 自然 病程 具有 高 度 异 质 性 ,中 位 生存 期 3 一 4 年 
但 有 些 患者 可 存活 10 年 以 上 。 影 响 预 后 的 因素 主要 包括 : 
骨 角 痛 细胞 的 增殖 能 力 强 弱 ,肿瘤 负荷 量 的 高 低 , 闪 功 能 受 
损 与 否 。 浆 细胞 标记 指数 >1 ,为 独立 的 预后 因素 ; 骨 盘 瘤 
细胞 为 分 化 差 的 原 浆 细 胞 者 生存 期 短 ; 临 床 分 期 下 期 , 血 消 
Ra-MG 升 高 ,骨髓 内 浆 细胞 之 20% 预 示 较 高 的 肿 癌 负 荷 ， 
预后 差 。 血 清 IL-6 及 间接 反映 IL-6 水 平 的 C 反 应 组 犁 增 
高 均 为 不 良 预后 因素 。MM 引起 死亡 的 主要 原因 为 感染 、 
肾 户 竟 ,其 次 为 心肺 疾患、 恶 病 质 及 出 血 等 。 
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第 五 节 ”淋巴 浆 细胞 性 淋巴 瘤 与 
Waldenstrom 巨 球 蛋 白 血 症 
徐 建 民 
淋巴 浆 细 胞 性 淋巴 奖 ( lymphoplasmacytic lymphoma, 
LEPL) 是 一 种 成 熟 孔 细胞 肿瘤 ,及 痛 细 胞 由 小 了 淋巴 细胞 、 
浆 细胞 样 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 组 成 ,重要 内 及 叔 丹 ,有 时 也 可 
累及 淋巴 结 和 脾 , 极 少数 病例 也 可 无 骨 艇 累及 。 绝 大 多 数 
病例 的 肿瘤 细胞 分 沁 单 克隆 lIgM, 但 有 二 35% 的 LPL 肿 交 
细胞 分 泌 IgA 和 IgG ,甚至 有 不 分 泌 型 LPL。 凡 有 系 及 肯 
能 的 LPL 并 伴 有 血清 单 克隆 IgM 增多 者 称 Waldenstr6m 
巨 球 绰 白 血 症 (Waldenstroms macroglobulinemia, WMD , 届 
浆 细 胞 病 范 咕 。 因 IgM 分 子 量 较 大 (950X10), 且 常 形成 
五 聚 体 , 故 名 巨 球 蛋 和 白 血 症 。WM 以 高 黏 滞 血 定 、 肝 脾 大 、 
血清 单 克隆 IgM 增多 .骨髓 象 显示 次 细胞 样 淋巴 细胞 弥漫 
性 增生 为 特征 ,病因 还 不 明确 。 据 国外 统计 ,WM 年 发 病 
率 为 0. 3710 万 , 约 占 所 有 血液 系统 肿瘤 的 1% 一 2 站 .为 少 
见 病 。 高 加 索 人 发 病 率 较 高 ,而 非洲 后 毅 发 病 率 相对 较 低 。 
本 节 仅 讨论 WM。 





【病因 与 发 病 机 制 】 

有 大 显 关 于 家 族 性 发 病 的 报道 ,在 WM 及 其 他 也 淋巴 
细胞 增 将 性 疾病 的 多 代 中 有 高 发 的 现象 ,可 见 本 病 与 遗传 
有 关 。 本 病 是 霄 与 环境 因素 有 关 还 不 肯定 。 感 染 、 自 
身 免 疫病 或 特殊 职业 暴露 所 引起 的 慢性 抗原 刺激 与 WM 
没有 明确 的 关系 。 关 于 丙 型 肝炎 病毒 (HCV) 、 人 类 疱疹 病 
各 8(HHV-8) 与 WM 之 间 相 互 关联 的 证 据 仍 有 争议 。 


【临床 表现 


WM 发 病 年 龄 为 25 一 92 岁 ,中 位 年 龄 63 一 68 岁 ,男性 
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55%~70%。 临 床 表现 主要 由 血清 单 克隆 IgM 增高 及 
肿瘤 细胞 浸润 所 臻 。 早 期 症状 通常 不 明显 且 无 特异 性 ,最 
常见 的 是 疲乏 、 厌 食 及 体重 下 降 。 在 疾病 进展 前 数 年 就 可 
出 现 震 诺 现 象 及 周围 神经 症状 。 少 数 患 者 以 肝 脾 、 淋 巴结 
肿 大 为 主要 表现 。 紫 六 常 与 冷 球 蛋 白 血 症 有 关 . 少 数 与 轻 
链 淀粉 样 变性 有 关 。 
血清 单 克隆 IgM 增高 可 引起 下 列 临 床 表 现 :人 @ 单 克隆 
IgM 本 身 的 黏 湛 性 可 引起 高 黏 滞 综 合 征 ,临床 表现 为 疲乏 、 
头痛 、 视 力 模糊 、 黏 膜 出 血 倾 向 和 意识 障碍 以 至 展 迷 。@) 单 
克隆 IgM 低温 状态 下 沉淀 可 导致 了 型 冷 球 蛋 白 血 症 . 临 床 
表现 为 雷诺 现象 手足 发 维 、 皮 肤 坏死 . 淡 疡 、 紫 闻 和 守 冷 性 
等 麻疹 。 国 单 克 隆 IgM 与 多 种 注 血 因子 形成 复合 体 .影响 _ 
凝血 因子 功能 ,IgM 被 盖 血小板 表面 ,影响 血小板 功能 及 高 
丈 洪 血 症 损伤 微血管 等 因素 .可 引起 出 血 倾向 ,可 有 瘀 斑 、| 
紫 普 、 条 膜 出 血 和 脑 出 血 ( 少 见 )。@ 单 克隆 IgM 可 引起 多 
种 神经 病变 , 因 IgM 可 与 凡 式 磷脂 相关 糖 蛋 白 (MAG) 结 
合 引起 。 主 要 表现 为 周转 神经病 .引起 四 肢 对 称 性 感觉 运 
动 麻 碍 .也 可 引起 单 神经 病 ( 垂 足 或 垂 腕 ) 及 局 限 性 中 酌 神 
经 系统 损害 。@@ 单 克隆 IgM 还 可 与 红细胞 抗原 反应 引发 
自身 免疫 性 溶血 性 贫血 .冷凝 集 溶血 性 贫血 ,临床 表现 为 轻 
度 、 慢 性 溶血 性 贫血 , 遇 冷 加 重 , 伴 雷诺 现象 ,手足 发 绀 及 网 
状 青 斑 。 人 @ 单 克隆 IgM 在 组 织 内 沉积 可 引发 以 下 病变 : 单 
克隆 IgM 在 皮肤 、 消 化 道 和 肾 内 的 非 结 蝇 物 陈 集 可 引起 特 
异性 器 官 功能 障碍 ,主要 表现 有 皮 损 ( 大 疱 性 皮肤 病 、 由 肢 
丘疹 ) 消化 道 症 状 (腹泻 ,吸收 不 良 ` 出 血 ) 和 肾脏 表现 ( 轻 
度 、 可 道 性 蛋白 尿 , 痛 功能 损害 ) :淀粉 样 纤维 ( 轻 链 )? 沉 积 互 
引起 轻 链 淀粉 样 变 , 临 床 表 现 为 疲乏 、 体 重 下 降 , 眶 周 紫 普 、 
水 肿 、 肝 大 和 巨 舌 ,也 可 表现 为 肾脏 、 心 脏 、 肝 脏 、 周 围 感觉 
及 自主 神经 受累 引起 的 功能 障碍 。 






































〖 实 验 室 检查 】 
1. 血 象 ”贫血 是 有 症状 的 WM 患者 最 常见 的 表现 、 


京 央 较 多 . 骨 稀 肿瘤 细胞 浸润 .红细胞 寿命 径 度 缩短 .造血 
功能 破坏 ,溶血 、 血 容量 中 度 增加 及 消化 道 出 血 均 可 导致 贫 
通常 为 正 细胞 正 色素 性 贫血 ,红细胞 旺 缉 钱 样 排列 。 
供 见 严重 的 血小板 减少 症 : 但 通常 白细胞 和 血小板 计数 是 
正常 的 。 几 乎 所 有 WM 患 [细胞 沉降 率 增 快 ( 因 巨 球 
蛋白 血 症 )。WM 凝血 时 间 延 长 
2. 骨 艇 检查 WM 因 和 及 骨 艇 .因此 骨科 穿 刺 林 ”下 
浸润 的 形式 将 其 分 
为 3 个 亚 型 :淋巴 浆 细 胞 样 型 ( 占 47%) .由 兹 细胞 样 4 
化 的 小 淋巴 细胞 构成 , 旺 结 节 型 ;加 淋巴 浆 细 胞 型 CG 
红 冯 ), 主 要 由 小 淋巴 细胞 和 成 熟 兹 细胞 混合 构成 . 蝶 
胞 了 岂可 明 最 存在 . 旦 此 :或 结 节 样 :四 多 形 型 ,细胞 关于 
多 .包括 小 淋巴 细胞 、 浆 细胞 样 细 胞 , 浆 绸 胞 、 大 变形 细胞 及 
含有 丝 分 型 的 免疫 和 母 细胞 。 核 内 站 ifCPAS 反应 
了 性 .阴性 物质 为 沉积 在 核 周 或 在 核 内 室 泡 中 的 IgM 和 折 组 
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成 的 Dutcher-Fahey 小 体 :偶尔 在 淋巴 细胞 内 也 可 看 到 。 

3. 免疫 学 检查 ”WM 的 淋巴 样 浆 细胞 表达 全 B 细胞 
标志 物 (CD19、CD20、CD22)、 胞 质 Ig、FMC7、BCL-2、 
PAX5、CD38 和 CD79a,5 交 一 20% 的 患者 表达 CD5。CD10 
和 CD23 一 般 不 表达 。 用 高 分 辨 蛋白 电泳 与 免疫 固定 电泳 
同时 检测 患者 的 血清 和 尿 , 以 鉴别 单 克隆 IgM 蛋白 。 
75%% 一 80 兴 的 患者 单 克隆 IgM 轻 链 为 k 型 ,血清 单 克隆 
IgM 浓度 在 15 一 45g/L 之 间 。 虽 然 本 周 蛋白 尿 常见 . 但 仅 
有 3% 的 患者 24 小 时 本 周 蛋白 尿 超 过 1g。 约 60%WM 患 
者 的 了 - 微 球 和 蛋白 (Bp-MG) 升 高 ( 生 3mg/L)。 凡 有 肾病 综 
合 征 心肌 病 、 肝 大 或 周围 神经 病变 的 患者 都 应 检测 有 否 轻 

链 淀粉 样 变性 。 约 10% 患 者 可 检 出 冷 球 蛋白 。 本 型 冷 球 
蛋白 血 症 常 合并 有 类 风湿 因子 活性 增加 及 C4 下 降 ( 二 
0. 08g/L) 。 

4. 细胞 遗传 学 检查 “ 双 M 常见 的 细胞 遗传 学 异常 有 
染色 体 缺 失 del(6q)( 占 5 中 )、4 或 5 号 染色 体 三 体 、8 号 染 
色 体 单 体 。 

5. 血 黏 滞 性 测定 ”如 果 患 者 出 现 高 黏 滞 综 合 征 的 表 
现 , 应 检查 血 黏 沿 性 。 全 血 黏 滞 性 测量 中 低 切 变 率 是 提示 
WM 患 者 血 流 动力 学 改变 的 最 好 指标 ,由 于 M 蛋白 与 高 猎 
潍 综 合 征 相关 , 且 与 临床 症状 相关 . M 蛋白 高 低 可 作为 血 
浆 吕 换 的 指 征 。 眼 底 镜 检 查 也 是 诊断 高 否 洪 性 的 方法 ,可 
见 视网膜 血管 扩张 呈 结 节 状 , 伴 渗 出 .出血 ` 视 乳头 水 肿 。 














【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 临床 表现 及 实验 室 检查 .WM 不 难 作出 诊断 。 但 
点 与 以 下 疾病 相 鉴 别 :血清 IgM 增多 相关 疾病 .IgM 意义 
椒 明 的 单 克 降 夫 种 球 盘 白 血 症 ` 其 他 卫 淋 巴 细胞 增殖 性 疾 
六 x 重 链 病 ,IgM 型 愉悦 特别 是 和 其 他 小 BB 细胞 淋 
也 闹 有 内盘 溉 润 伴 浆 样 分 化 病例 的 鉴别 ， 
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题 研讨 会 把 烧 化 剂 (如 荣 丁 酸 氮 
旬 )、 核 皮 类 位 物 (克拉 碳 滨 或 所 达 拉 滨 ) 及 利 妥 营 单 抗 作为 
WM 初 治 的 理想 选择 。 并 根据 患者 的 年 龄 .是 否 存在 血 细 
胞 减少 及 足 在 要 自体 移 悄 个 体 化 选择 药物 ， 告 需 自体 移 
醒 : 误 杰 侦 用 煤化 剂 和 核 在 类 似 物 。 

1 烷 化 剂 。 单 用 烧 化 剂 或 联合 糖 皮 质 激 迷 是 最 常用 
方案 。 可 连续 给 药 每 天 服用 茶 丁 琶 氮 芥 ( 注 可 字 )0. 1mg 
kg 也 证 间 早 j .3mg' kg 连用 7 天 .6 周 为 一 疗程 。 在 

生性 的 随机 对 照 研 究 中 发 现 间断 给 药 的 中 位 缓和 
长 .但 总 中 人 三 总 存活 期 无 明显 差异 。 此 外 、 
半生 蜡 党 综合 征 及 急性 稻 细 胞 白血病 
阁 多 .目前 更 倾向 于 使 用 连续 给 药方 
(8mg mm 联合 泌 尼 松 (i0mg nx) .上 10 
疗程 .72 兴 的 中 者 如 解 ( 即 血 湾 IEM 下 降 


` 磁 克 腕 联合 攻 皮质 激素 方案 总 的 组 
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解 率 和 缓解 持续 时 间 稍 高 。 凡 年 龄 盖 60 岁 的 男性 ,有 明显 
症状 、 血 细胞 减少 者 煤化 剂 治疗 效果 和 较 差 。 

2. 核 苷 类 似 物 。 单 用 克拉 届 滨 ,每 日 持续 2 小 时 静脉 
注射 或 皮下 注射 5 一 7 天 ,可 使 40 兴 一 90 踢 初 治 患者 获得 
主要 缓解 ,达到 缓解 的 中 位 时 间 为 1. 2 一 5 个 月 。 初 治 和 曾 
经 治疗 过 的 WM 患者 用 5 天 给 药方 案 每 天 注射 多 达 拉 滨 ， 
其 总 缓解 率 分 别 为 38% 一 100 吧 及 30% 一 40%%, 达 到 缓解 
所 需要 的 中 位 时 间 为 3~6 个 月 ,与 克拉 届 滨 相似 。 尽 管用 
核 背 类 似 物 作为 一 线 治疗 的 缓解 率 较 高 ,缓解 持续 时 间 较 
长 ,但 总 存活 率 并 无 改变 。 民 期 使 用 核 背 类 侯 物 常 导 致 骨 
人 备 抑 制 ,并 且 免 疫 抑制 持续 时 间 较 长 。 

3. 单 克隆 抗体 ” 利 妥 昔 单 抗 的 应 用 比较 普遍 。 多 项 
回顾 性 和 前 脆性 研究 显示 ,用 标准 剂 世 利 妥 营 单 搞 
(375mg/m? 静脉 注射 ,每 周 1 次 , 共 4 周 ) 治 疗 初 治 及 难 治 
的 如 M 患 者 ,27% 一 75%% 的 患者 获得 主要 缓解 。 对 疗效 不 
显著 者 可 延长 使 用 利 受 普 单 抗 时 间 , 即 3 个 月 后 再 重复 注 
射 4 周 ,主要 缓解 率 可 达 44%~48%。 利 妥 普 单 抗 耐 受 性 
较 好 ,骨髓 抑制 作用 较 轻 。 部 分 患者 在 初 治 输 注 利 妥 普 单 
抗 时 ,血清 fgM 会 一 过 性 升 高 ,其 机 制 尚 不 清楚 ,这 种 JBM 
升 高 并 不 预示 着 治疗 失败 , 且 多 数 患者 在 12 周 后 血清 JeM 
就 会 回 到 其 基线 水 平 。 当 血清 IgM 之 50g/1- 或 血清 黏 滞 性 
>3.5cp 时 ,并 发 高 黏 灌 相 关 症 状 的 危险 增加 ,对 这 些 患者 
在 利 妥 普 单 抗 治疗 前 应 进行 血浆 置换 。 应 用 利 妥 普 单 抗 、 
克拉 届 滨 和 环 磅 醚 胺 联合 治疗 17 例 初 治 的 WM 患者 ， 
94 交 获得 主要 级 解 .其 中 18% 达 完全 缓解 ,平均 随访 21 个 
月 ,无 一 例 复 发 。 

4. 沙 利 度 胺 “ 沙 利 度 胶 单 药 治疗 20 例 初 治 或 经 治 的 
WM 患者 ,5 例 ( 占 25%) 获 得 主要 缓解 。 

5. 高 剂量 化 疗 及 干细胞 移植 8 例 征 龄 在 45 一 69 风 
的 经 治 WM 由 者 接受 了 预 处 理 为 美 法 仑 联合 全 身 放疗 的 
自体 移植 , 均 移植 成 功 ,8 例 趾 者 均 获 缓解 ,其 中 7 例 获 主 
要 缓解 ,1 例 达 完全 缓解 ,缓解 持续 时间 为 5 一 77 个 月 。 








【预后 】 

WM 是 一 属性 、 进 展 较 慢 的 疾病 ,其 硕 后 差别 较 大 。 
大 宗 研 究 显示 中 位 存活 期 为 5 一 7 年 。 单 一 变量 分 析 表 明 : 
老年 男性 \ 体 重 下 降 , 冷 球 黎 白 血汗, 血清 白 生 向 降 低 \ 血 细 
胞 计数 减少 ,高 血清 恨 -MG IgM2>40g/L 及 高 符 滞 性 与 预 
后 不 良 有 关 。 对 于 BB-MG 含量 较 低 及 血红 蛋白 相对 稳定 
有 无 症状 的 患者 可 长 期 观察 而 无 须 治疗 。 接 受 治疗 的 
WM 患者 由， 有 6% 在 疾病 的 终 林 前 期 演 灾 成 浆 湿 性 大 细 
胞 淋 已 注 , 通 常 为 免疫 和 细胞 型 (Richter 综合 征 )。 使 用 烷 
化 剂 治疗 的 WM 患者 还 可 继 发 急 慢 福 丹 细 施 白血病 .但 较 
为 军 见 。 
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第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 
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人 未 定性 单 克 隆 免 疫 球 蛋 白 病 , 冷 球 蛋 白 血 症 和 原 发 性 淀粉 


样 变性 。 除 浆 细胞 病 外 ,M 蛋白 也 可 见于 :淋巴 细胞 增殖 
性 疾病 、 某 些 白 血 病 或 肿瘤 、 自 身 免疫 性 疾病 、 慢 性 感染 、 肝 
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pe 和 华氏 巨 球 看 自 血 症 已 分 别 在 本 章 第 四 节 和 第 五 节 中 儿 
述 ,本 节 主 要 介绍 重 链 病 、 意 义 未 明 的 单 克 隆 免疫 球 蛋 白 血 


第 六 节 ”其 他 次 细胞 病 A 
徐 建 民 


浆 细胞 病 (plasma cell disorders) 是 由 单 克 隆 浆 细胞 增 
生 引 起 的 恶性 肿瘤 或 有 可 能 发 展 为 恶性 的 一 组 疾病 。 增 生 
的 单 克隆 沫 细胞 来 源 于 也 淋巴 细胞 ,合成 和 分 泌 过 征 的 间 | 
克隆 (结构 均一 的 ) 免 疫 球 蛋 白 是 浆 细胞 病 共有 的 特征 。 ”由 半 克 隆 免疫 球 蛋 白 重 链 形成 的 M 蛋 自 ,这 些 缺 乏 轻 链 的 

单 克隆 免疫 球 蛋 白 (monoclonal proteins,M 型 白 , 骨 角 游离 的 免疫 球 蛋 白 重 链 往往 结构 不 完整 ,有 明显 的 氨基 酸 
况 蛋 白 或 副 蛋 白 ) 由 两 条 同型 或 同 亚 型 的 重 链 和 两 条 同型 缺失 或 其 他 长 度 不 等 的 内 部 缺失 。 重 链 部 分 献 拓 ,与 轻 链 
的 轻 链 组 成 。 免 疫 球 异 白 (lg) 分 为 石 关 :1gG 的 重 链 为 y， 无 共 价 结合 ,可 能 的 原因 是 轻 链 合成 人 乏 或 者 重 链 和 轻 链 


3，Viay A, Gertz MA. Waldenstr6oms macroglobulinemia. 


Blood,2007,109(12) :5096-5103. 


4，Henry 工 , Fonseca R. Genomic and proteomics in multiple 






































IgA 为 a,lgM 为 uolgD 为 8 而 RE 的 重 链 为 。 1gG 有 四 不 能 形成 二 硫 刍 结合 。 按 不 同 的 重 链 类 型 .本 病 主要 有 以 
1] 
种 亚 类 ,IgA 有 两 种 亚 型 。 五 种 Ig 的 轻 链 只 有 两 型 < 和 X。 下 四 型 a 
正常 人 血液 中 的 18 是 不 均一 的 ,主要 存在 于 y 球 伺 自 区 ee 
内 。 而 ML 看 自在 血清 融 彼 隋 电 沪 中 形成 异常 浓 集 带 , 经 。 帝 或 Pranklin 病 。 患 者 多 为 老年 人 ,女性 多 于 男性 。 临 床 
站 上 AN 人 器 电 ; 林 Fa yj 相 不) 站- 风 发 用 和 淋巴 结 肿 大 。， 和 贫 和 而 党 
测 光 密度 仪 描绘 出 一 高 而 窗 的 尖 锋 ,它们 党 在 y 区 内 ,但 也 表现 与 淋巴 瘤 相 似 , 常 见 发 热 , 肝 脾 和 淋巴 结 肿 大 。 贫 血 常 
可 见于 8 或 os 区 内 。 多 克隆 免疫 球 蛋 白 增多 出 现 一 宽 底 见 , 少 数 可 存在 Coombs 试验 阳性 的 溶血 性 贫血 。 约 1/4 
的 峰 , 常 限于 y 区 内 (图 20-5-1)。 单 克隆 与 的 患者 有 了 肚 部 红斑 及 水 肿 ,一 般 无 骨 质 破坏 .此 
党 限 到 20-5-1) 。 单 区 甬 a ee 
瑟 自 增多 的 鉴别 十 分 重要 ,前 者 有 可 能 为 有 六? et ea 
主要 是 炎症 性 疾病 的 反应 。 醋 酸 洲 胶 电 泳 是 临床 ROAD 为 汪 全 
克隆 免疫 | 常用 方法 ,免疫 电泳 可 确定 免疫 球 蛋 自 的 有 了 明显 的 氨基 酸 包 括 CH1 区 缺失 。 万 内 可 


ee a 般 二 1g/d。 肯 黎 和 淋巴 结 内 可 
类 型 ,高 分 潮 凝 腕 倪 疫 电 则 更 为 敏感 。 
站 或 浆 细 胞 样 淋巴 细胞 增 允 。 组 织 学 


见 淋 巴 瘤 或 骨 货 况 样 改变 .有 的 亦 可 无 淋巴 

















































加 用 和 柔 红 窒 素 等 。 
(二 ) wx 重 链 病 a 重 链 病 也 称 为 IgA 重 链 病 . 是 





HCD 中 最 常见 的 类 型 。 本 病 多 见于 卫生 中 对 较 
不 发 达 国 家 .可 能 原因 是 当地 胃 肠 道 感 ; 












临床 上 aHCD 


1 : [五 年 龄 较 轻 ,多 为 20~30 岁 . 男 性 约 后 60%5。 
A ' I B lb * Y 可 分 为 肠 型 和 肺 型. 绝 大 多 数 aHCD 为 肠 型, 常 聚 及 时 肠 







道 引起 较 严重 的 1 


轻 。 常 有 发 热 ,在 


上 腹 海 、 吸 收 不 良 . 脂 肪 痢 和 体重 减 
少年 可 出 现 生 长 延迟 丁 状 指 利 肠 
系 腊 淋巴 多 岂 . 后 着 有 时 表现 为 腹部 肿块 ,但 洪 形 淋 
巴结 肿 太 少见 25% 的 加 省 中 度 肝 大 , 趾 大 较 
出 现 低 白 蛋 记 授 证 引 起 的 蚌 水 和 外 周 水 是 ， 吨 型 aHCD 
极 少 见 , 以 呼吸 困难 关 鹿 、 主 要 的 病理 改变 让 小 
肠系膜 及 主 和 钳 肉 有 有 大臣 的 淋巴 








白醋 酸 薄膜 电泳 密度 计 描绘 图 











清史 可 
浆 细 胞 病 的 M 蛋白 主要 有 三 
分 子 ; 四 游离 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


细胞 和 浆 细胞 浸 洞 , 肠 黏 膜 绒毛 次 缩 。 外 周 淋巴 结 、. 肝 、 
脾 和 骨 熏 骨骼 常 不 受累 。 约 半数 患者 血清 蛋白 电泳 是 正 
常 的 ,其 余 的 可 在 和 B 区 中 出 现 不 明显 的 宽带 。 本 病 
诊断 的 主要 依据 是 用 免疫 学 的 方法 证 实 患 者 血清 ,浓缩 
尿 或 肠 分 泌 物 中 存在 单 克隆 的 a 重 链 。a 重 链 病 临床 经 
过 不 完全 相同 ,但 多 为 进行 性 的 .预后 较 差 。 用 茶 丙 氮 酸 
氮 芥 、 环 磷 酰 胶 和 泌 尼 松 治疗 可 能 有 效 。 手 术 治 疗 适用 
于 局 部 或 者 巨 块 型 淋巴 瘤 。 改 善 营养 及 减少 肠 道 病原 体 
感染 对 本 病 的 预防 和 控制 有 重要 作用 。 目 前 亦 有 学 者 认 
为 本 病 并 非 肿 瘤 性 疾病 ,而 是 机 体 对 肠 道 感染 的 一 种 蜡 
常 免疫 反应 ,抗菌 药物 也 可 能 缓解 症状 。 
(三 ) bk 重 链 病 4 重 链 病 也 称 为 IgM 重 链 病 。 本 病 
| 以 血清 中 存在 单 克隆 | 重 链 片段 为 特征 。 患 者 有 肝 、 脾 及 
| 腹腔 淋巴 结 肿 大 ,可 合并 有 慢性 淋巴 细胞 白血病 或 淋巴 瘤 。 
AHCD 临床 表现 通常 为 全 身 症状 ,如 体重 减轻 ,贫血 .反复 
感染 ,有 时 伴 有 发 热 。 几 乎 所 有 患者 都 有 脾 大 , 肝 大 也 很 党 
见 。 浅 表 淋 巴结 肿 大 可 见于 40% 的 患者 。 骨髓 内 有 空 泡 
的 浆 细 胞 和 幼 淋 巴 细胞 增多 。 血清 蛋白 电泳 可 正常 ,但 常 
有 低 丙 种 球 蛋 白 血 症 , 亦 可 有 上 链 形成 的 小 量 M 和 蛋白 。 约 
2/3 的 患者 出 现 本 周 蛋白 尿 。 烷 化 剂 和 肾上腺 皮质 激素 治 
疗 可 有 部 分 疗效 。 重 链 病 病程 长 短 不 一 , 短 者 仅 数 月 ,长 
者 可 数 年 。 
(四 ) 8 重 链 病 3 重 链 病 迄今 为 止 全 世界 仅 报道 1 
例 。 患 者 表现 为 多 发 性 骨髓 瘤 的 临床 特征 ， 颅骨 深 肯 人 性 
破坏 ,骨髓 浆 细 胞 增多 ,快速 进展 至 肾 误 竟 而 死亡 : 趾 者 
血清 可 检测 到 聚合 的 8 重 链 片 段 ,但 没有 确定 的 测序 


乡 上 用 
5 木 。 


二 、 意 义 未 明 的 单 克隆 免疫 
球 蛋 和 白 血 症 与 继 发 性 单 克隆 
免疫 球 蛋 和 白 血 症 


芯 义 未 明 的 单 克 陈 免疫 球 蛋 白 血 症 (monoclonal gam- 
mopatihy of undetermined significance, MGUS) 国 内 也 有 学 
者 称 之 为 未 定性 单 克隆 免疫 球 蛋白 病 ,是 指 患 者 血清 中 出 
现 单 克隆 免疫 1(M 春 白 ), 但 无 恶性 浆 细胞 病 , 也 无 
引起 M 焦 白 增 多 的 其 他 疾病 。 本 病 约 占 有 M 蛋白 患者 的 
一 半 以 上 ,发 病 率 随 年 龄 增长 而 增高 。50 岁 以 上 约 有 1%， 
70 岁 以 上 3 站 ,90 岁 以 上 可 高 达 15 欠 。 叫 者 多 数 无 明显 症 
状 . 常 因 其 他 疾病 就 诊 而 发 现 。M 蛋白 多 为 IgG, lgA 和 
IgM 共 占 1/4 左右 。MGUS 的 特征 是 血清 M 蛋白 浓度 增 
疝 : 但 IgG 一 般 二 30g/1L ,如 为 IgA 或 IEM 则 一 10g/L; 骨 能 
内 浆 细 胞 比例 <5%, 匡 均 为 成 熟 浆 细胞 ,形态 正常 ; 尿 内 没 
有 或 仪 有 微星 的 M 售 白 ;不 存 性 病变 ,贫血 、 高 血 

钻 和 和 痛 切 能 不 侈 ,上述 特 往 有 助 于 和 其 他 浆 细 胞 病 鉴别 。 
面色 苍白 , 骨 儿 和 软组织 肿块 提示 骨 ; 肝 有 牌 大 、 紫 闻 


和 水肿 为 华氏 巨 球 蛋白 血 症 或 淀粉 桩 变 的 特征 性 表现 。 




































2 和 32 


伴 发 于 非 浆 细胞 疾病 的 单 克 隆 免疫 球 焦 白 血 症 ( 称 继 发 
性 单 克隆 免疫 球 蛋 白 血 症 ,secondary monoclonal gammop 
athy) 则 有 原 发 病 的 疾病 特征 , 继 发 性 者 可 见于 下 列 疾病 : 
获得 性 免疫 缺陷 综合 征 或 器 官 移植 之 后 的 免疫 缺陷 , 慢 
性 肝病 (尤其 是 两 型 肝炎 病毒 所 致 )、 慢 性 感染 、 类 风湿 关 
节 炎 等 风湿 自身 免疫 性 疾病 .血液 病 如 慢性 粒 - 单 核 细 胞 
白血病 (CMML) ,慢性 中 性 粒 细 胞 白血病 (CNL) 、 淋 巴 瘤 
等 .内 分 泌 系统 疾病 如 甲状 劳 腺 功能 亢进 、 黏 液 性 水 肿 、 
肿瘤 . 坏 冯 性 肤 皮 病 等 。 部 分 患者 经 多 年 随访 ,M 蛋白 量 
稳定 且 不 出 现 其 他 异常 症状 ,少数 M 蛋白 量 可 渐 增 高 ,但 
无 恶变 征象 。 经 长 期 随访 , MGUS 患者 约 有 40% 可 发 展 
为 恶性 淋巴 浆 细 胞 病 , 其 中 以 多 发 性 骨 丹 痛 琉 为 常见 。 
IgG 和 IgA 型 MGUS 以 转化 为 MM 及 相关 疾病 为 特征 ， 
IgM 型 MGUS 大 多 转化 为 华氏 巨 球 蛋 白 血 性 淋巴 
瘤 。 近 来 游离 轻 链 比 值 被 用 来 预测 MGUS 疾病 进展 ,而 
不 依据 血清 单 克 隆 球 蛋白 的 质量 浓度 和 亚 型 。 正 常 游离 
轻 链 比值 为 0. 26 一 1. 65, 异 常 游离 轻 链 比值 定义 为 低 于 
0. 26( 提 示 入 链 过 重 ) 或 高 于 1. 65( 提 示 «外 过 量 ), 作 为 
克隆 性 增殖 的 标志 。 在 一 项 研究 中 , 比值 异常 者 20 年 的 
恶性 转化 风险 为 35%, 而 比值 正常 者 仅 3 中。 被 排除 和 
未 被 证 实 有 意义 的 指标 为 色 - 微 球 蛋白 和 多 克隆 本 减少 ， 
而 后 者 在 MGUS 患者 中 占 25%。 根据 上 述 指标 进行 危 
险 度 分 组 ,高 危 组 ;血清 游离 轻 链 比 值 异 常 , 非 8G 型 和 血 
清 M 蛋 白 之 15g/L, 20 年 疾病 进展 的 风险 为 58%; 低 危 
组 :无 上 述 危 险 因素 ,20 年 疾病 进展 的 风险 为 5 兴 。 约 
40%MGUS 为 低 危 ,疾病 进展 的 终身 风险 非常 低 。 要强 
调 的 是 ,MGUS 不 是 最 终 诊断 ,无 须 特殊 治疗 ,但 应 坚持 
长 期 随访 、 定 期 评估 。 有 报道 患者 从 发 现 M 蛋白 至 转变 
为 恶性 ,间隔 的 中 位 时 间 是 10 年 (2 一 29 年 )。 

























三 、 冷 球 蛋 和 白 血 症 


冷 球 蛋白 是 血清 中 一 组 异常 的 免疫 球 蛋 自 ,其 特点 是 
在 低 于 体温 的 温度 时 能 从 血清 中 沉淀 析出 , 当 温度 问 妥 到 
37C 时 ,沉淀 可 以 再 溶解 。 冷 球 绰 白 有 3 型 : 工 型 ( 单 克 隆 
性) 、 开 型 ( 单 克隆 和 多 克隆 混合 型 ) 和 辕 型 (多 克隆 性 )。 因 
此 冷 球 蛋白 血 症 (eryoglobulinemia) 可 分 3 型 :DT 型 冷 球 
蛋白 血 症 :最 常见 为 单 克隆 人 M 或 lgG 型 ,多 数 无 症状 , 当 
单 克隆 冷 球 蛋白 在 10~20g/1, 过 冷 会 引起 高 
和 血管 炎 表 现 ,有 紫 着 、 涯 诺 现象 和 皮肤 淡 疡 。 常 伴 巨 
中 血 症 . 多 发 性 骨骸 冶 或 MGUS。 名 卫 型 冷 球 个 自 血 症 ， 
系 单 克隆 IgM 和 多 克隆 IgG 混合 型 ,混合 型 冷 球 蛋 白 量 党 
2g/L. 主 要 引起 血管 炎 表 现 ,并 可 引起 累及 器 官 ( 皮 睦 、 
瞪 脏 或 周转 神经 等 ) 的 表现 。 多 数 病例 可 合并 肉 轨 : 
肝炎 ,并 无 克隆 性 浆 细 胞 病 证 据 。 罗 四 曹 冷 球 绰 往 血 症 : 主 
要 见于 慢性 感染 或 炎症 性 疾病 。 
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第 七 节 ”淋巴 结 肿 大 与 脾 大 
谢 彦 晖 


一 、 洒 巴结 肿 大 


淋巴 结 是 外 周 免疫 器 官 ,是 淋巴 细胞 增殖 与 分 化 的 场 
所 。 正 常 淋巴 结 很 小 ,直径 多 在 0.2 一 0. 5cm 之 间 , 呈 豆 形 或 
椭圆 形 , 质 地 柔软 ,扁平 ,表面 光滑 ,无 压痛 ,与 周围 组 织 无 粘 
连 。 正 常人 浅 表 淋巴 结 除 颌 下 、 绒 、 腋 下 及 腹股沟 外 ,一 般 均 
不 易 拉 及 。 健 康 儿 童 和 青少年 在 下 颌 可 及 二 lcm 的 淋巴 结 ， 
质地 软 ,扁平 ,健康 成 人 在 腹股沟 可 及 1 一 2cm 质地 软 扁平 
的 淋巴 结 。 如 浅 表 淋 巴结 直径 超过 1. 5cm 以 上 ,外 形 改变 ， 
质地 异常 让 肿 大 (lymphadenectasis) 。 深 部 淋 
巴结 肿 大 须 借 影 像 学 检查 才能 发 现 ,临床 上 常见 肺 门 及 纵 
隔 的 气管 ,支气管 劳 及 气管 分 又 部 ,以 及 腹膜 后 主动 脉 旁 和 
肠系膜 淋巴 结 肿 大 。 直 声 检查 以 直径 之 2cm 的 淋巴 结算 淋 
巴结 肿 大 ,CT 检查 判断 深部 淋巴 结 肿 大 常 以 1. 5cm 作为 
淋巴 结 肿 大 与 否 的 界限 。 


【病因 】 
(一 ) 局 限 性 淋巴 结 肿 大 (localized Nn, 
局 限 性 淋巴 结 肿 大 是 指 一 个 引流 区 域 的 累及 。 常 由 引流 区 
域 组 织 或 器 官 的 非特 异性 炎症 引起 、 ea 
结 所 引流 的 区 域 寻 找 炎 灶 , 亦 可 由 淋巴 结 引 流 部 位 的 
a b 冯 淋 巴 道 转 而 来 。 组 织 细胞 增生 性 坏死 性 淋巴 结 
炎 (Kikuchi 病 ) 常 见 颈 部 淋巴 结 肿 大 。Castleman 病 ( 巨 大 
淋巴 结 增生 pe 型 党 为 单个 胸 .腹腔 Re 
肿 大 ,形成 巨大 肿块 。 淋 巴结 结核 也 常 引起 局 限 性 淋巴 结 
肿 大 ,最 常见 是 贷 部 淋巴 结 结核 。 动 物 咬 伤 部 位 引流 的 局 
部 淋巴 结 也 可 引起 肿 大 ,如 猫 抓 病 、 鼠 咬 热 , 蛇 咬 伤 等 。 
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(二 ) 全 身 性 淋巴 结 肿 大 (disseminated iymphadenopa- 
thy) “全身 性 淋巴 结 肿 大 系 指 至 少 有 两 个 以 上 非 毗 连 区 域 
的 淋巴 结 同时 肿 大 。 引 起 全 身 性 淋巴 结 肿 大 的 病因 众多 ， 
归纳 起 来 可 因 各 种 感染 病原 体 直接 侵 犯 淋巴 结 或 因 感染 引 
起 的 免疫 反应 而 肿 大 , 亦 可 因 过 敏 反应 或 自身 免疫 性 疾病 
引起 淋巴 结 肿 大 ,或 由 于 肿瘤 性 疾病 侵犯 淋巴 结 ,或 因 淋巴 
结 茵 外 造血 而 肿 大 ( 表 20-5-16) 。 


表 20-5-16 淋巴结 肿 大 的 病因 








































一 、 病 毒 感染 6. 皮 肌 炎 
1. 传染 性 单 核 细 胞 增多 症 | 7. 血清 病 
(EB 病毒 ) 8. 移植 物 抗 宿主 病 
2. 传染 性 淋巴 细胞 增多 证 9. 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 
3. 艾滋 病 (AIDS) 10. 自身 免疫 性 淋巴 增殖 综 
4. 风疹 合 征 
5. 麻疹 九 、 造 血 系统 疾病 
6. 病毒 性 肝炎 1. 白血病 
7. 巨细 胞 病毒 感染 2. 淋巴 瘤 
8. 水 总 - 带 状 疱疹 3， 血管 免疫 母 细 胞 淋巴 结 病 
二 、 细 菌 感染 的 细胞 工 细胞 淋巴 冯 ) 
1. 布 鲁 菌 病 4. 恶性 双 
2. 白喉 5，Wa 0 巨 球 蛋白 血 
3. 结核 病 ( 血 行 播 散 ) 症 
4. 麻风 病 6, 重 链 病 
5, 免 热 病 ( 土 拉 伦 斯 菌 病 ) 7. 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细 胞 增 
6. 鼠疫 生 症 
7. 皮肤 炭 冶 8. 类 脂 质 沉积 证 
8. 外 痊 病 9. 骨 通 纤维 化 
9, 非典 型 分 枝 杆菌 感染 10. Castleman 病 
三 、 螺 旋 体 感染 11. 塞 性 组 织 细胞 增生 伴 巨 大 
1. 梅毒 淋巴 结 病 (Rosai-Doriman 
2. 钓 端 螺旋 体 病 病 ) 
四 、 寄 生 虫 感染 12. 淋巴 瘤 样 肉 具 肿 病 
1. 弓形 虫 病 十 、 其 他 
2. 黑 热 病 1. 药 Ee 膜 上 We 区 噶 
3 
4. 
3 | 间 
1. 组 织 胞 效 质 兢 病 | 
2. 球 钨 子 菌 病 
六 、 衣 原 体 感染 ”性 病 性 淋巴 四 
肉 菠 肿 5. 
七 、 立 克 次 体感 染 ” 猫 抓 病 | 6. 二 本 血 症 
八 、 免 疫 性 疾病 7. 内 分 泌 疾病 ”甲状 腺 功能 
1. 系统 性 红 班 狼疮 元 进 
2. Stil 病 | 8. 淋巴 结 炎 尾 假 疾 
名 于 9. 淋 
4 10. 皮肤 病 性 淋巴 结 炎 
3. SE 





| 1 疫苗 接种 
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〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 病史 ” 咽 痛 ,咳嗽 \ 发 热 , 盗 汗 .乏力 ,消瘦 和 淋巴 
结 疼 痛 以 及 患者 的 年 龄 性别、 职业 ,动物 接触 中 ,性 行为 和 
药 史 等 病史 对 淋巴 结 肿 大 的 鉴别 诊断 很 有 帮助 。 急 性 淋 
巴结 肿 大 则 有 疼痛 伴 有 发 热 者 大 多 系 感染 性 疾病 所 致 ,可 
从 淋巴 引流 区 域 发 现 病灶 如 颌 下 和 颈 淋巴 结 肿 大 常 由 化 胺 
性 扁桃 体 炎 . 齿 齿 炎 引 起 ; 耳 后 淋巴 结 肿 大 常 由 头皮 和 耳 后 
皮肤 炎 证 引起 : 颌 下 淋巴 结 肿 大 常 由 面部 炎症 引起 ;滑车 上 
淋巴 结 了 肿 大 常 由 手 和 前 臂 感染 可 引起 ;胸壁 .乳腺 炎症 可 引 

起 腋窝 淋巴 结 肿 大 ;会 阴 、 小 腿 . 足 部 感染 、 盖 虫 病 .一 期 梅 
梅 .性病 淋巴 肉芽 肿 可 引起 腹股沟 淋巴 结 肿 大 。 淋 巴 瘤 也 
| 可 发 热 .表现 为 周期 性 常 伴 有 盗汗 和 消瘦 。 组 织 细胞 增生 
| 性 坏死 性 淋巴 结 炎 (histocytic necrotizing lymphadenitis) 常 
“见于 年 轻 女 性 , 伴 发 热 和 淋巴 结 肿 薄 ,来势 负 和 钙 ,自然 消退 ， 
预后 良好 。 儿 童 与 年 径 成 人 多 为 良性 淋巴 结 肿 大 ,年 龄 大 
于 50 岁 肿 瘤 引 起 的 淋巴 结 肿 大 可 能 性 较 大 。 国外 有 一 项 
人 钱 究 调查 了 2556 例 不 明 原因 的 淋巴 结 肿 大 . 其 中 只 有 
1. 1 兴 为 肿瘤 所 臻 ,而 年 龄 大 于 40 岁 的 淋巴 结 肿 大 的 患者 
其 肿瘤 的 风险 为 4%, 年 龄 小 于 40 岁 只 有 0.4 光 。 肿瘤 性 
淋巴 结 肿 大 常 有 进行 性 发 展 的 特点 , 癌 肿 转移 的 淋巴 结 肿 
大 在 其 淋巴 结 引 流 区 域 可 找到 原 发 灶 。 如 左 锁骨 上 窗 淋 巴 
结 肿 大 常 由 胃癌 转移 而 来 ; 右 锁骨 上 帘 或 腑 帘 淋 巴结 肿 大 
常 由 肺 阅 转 移 而 米 ; 腋 窜 淋 巴结 肿 大 也 可 由 乃 腺 况 转 移 而 
来 ;腹股沟 淋巴 结 肿 大 可 由 阴茎 或 尝 丸 肿瘤 或 下 肢 肿瘤 转 
移 来 ; 颈 淋 巴结 肿 大 常 由 甲 状 腺 癌 或 典 咽 瘤 转移 而 来 。 纵 
疝 淋 巴结 肿 大 可 引起 咳嗽 、 肺 不 张 、 领 交 感 神 经 麻 癖 综合 
征 ` 上 用 静 脉 压迫 征 ; 肝 门 淋巴 结 肿 大 ， 压迫 总 胆管 引起 黄 
盖 ; 上 腹膜 后 淋巴 结 肿 大 可 引起 下 肢 ` 会 明 部 水 有 种。 病史 较 长 
的 慢性 淋巴 结 肿 大 可 由 慢性 感染 ， 尤为 特异 性 感染 如 结核 
等 引起 ,也 可 由 结缔 组 织 病 所 致 。 

(二 ) 淋巴 结 触 诊 ”淋巴 结 触 诊 对 浅 表 淋 巴结 肿 大 的 
鉴别 其 有 价值 ,可 依据 淋巴 结 肿 大 的 部 位 、 大 小 .数目 .外 
形 .重度 .压痛 、 活 动 度 和 局 部 皮肤 表现 进行 综合 分 析 。 急 
炎症 性 淋巴 结 最 初 肿 大 时 多 厅 软 有 压痛 和 痛感 . 表 击 光 
连 : 一 般 不 引起 否 大 淋巴 结 有 大 .应 用 抗生素 治疗 































































性 者 稍 歼 , 延 时 较 久 ,但 最 后 仍 能 缩小 至 
消退 。 核 下 起 淋巴 结 肿 大 多 发 生 在 镜 血 管 周 国 、 
大 小 不 一 .有 于 成 串 , 可 开 相 精 连 或 与 周 疼 组 织 粘 连 ,如 发 
生 王 葬 样 坏死 , 杀 可 钥 到 波动 .晚期 常 湿 人 破 . 不 易 僵 合 而 形 

WW 僵 台 后 形成 不 规则 痿 。 形 成 破 淡 瘘 道 和 疾 痕 还 厚 

商人 一 般 不 出 现在 淋巴 痛 和 和 转移 瘤 ， 点 福 淋巴 
接 引 起 的 洪 巴 结 肿 大 常 为 无 痛 性 . 质 如 便 橡 皮 . 呈 块 状 .可 
如 生长 很 快 的 淋巴 普 淋 巴结 肿 大 也 可 有 疼痛 。 虽 
: 移 的 淋巴 结 香 大 常 质 紧 便 . 疝 定 , -一役 无 不 痛 。 有 
峡 究 凋 查 243 网 不 明 原 央 淋 巴结 及 大 成 人 趾 者 . 儿 平 没 发 
现 淋 巴结 大 小 
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oem (40cm locny 为 肿 阁 所 铬 .多 


为 良性 或 非特 异性 病因 所 致 ,在 1. 0cm? 至 2.25cm? 间 有 
8%% 为 肿瘤 所 致 ,而 之 2.25cm2 (1.5cm X1.5cn) 趾 者 的 
38% 为 恶性 肿瘤 所 致 。 组 织 细胞 增生 性 坏死 性 淋巴 结 炎 的 
淋巴 结 肿 大 好 发 于 颈 部 ,一 般 直 径 二 3cm, 伴 压痛 。 全 身 病 
毒 感染 和 结缔 组 织 病 的 淋巴 结 肿 大 常数 目 多 ,保持 外 形 ,大 
小 相差 不 多 , 且 不 会 有 显著 肿 大 。 

(三 ) 影像 学 诊断 ”深部 淋巴 结 肿 大 的 诊断 和 鉴别 诊 
断 需 要 借助 于 影像 学 检查 。 超 声 检查 常用 于 浅 表 淋巴 结 和 
后 腹膜 淋巴 结 检查 .尤其 在 颈 部 淋巴 结 肿 大 检查 意义 较 大 ， 
在 鉴别 头颈 部 肿瘤 中 如 发 现 长 径 / 短 径 比 例 过 2.0 区 分 展 
性 和 恶性 有 较 好 的 敏感 性 和 特异 性 ,超声 检查 方 使 可 用 于 
治疗 效果 随访 。CT 和 磁 共 振 成 像 对 发 现 纵隔 和 腹膜 后 淋 
巴结 有 种 大 具有 重要 价值 ,并 且 可 以 根据 成 像 的 形态 分 析 肿 
大 淋巴 结 的 性 质 。”™Tc-Dextran 淋巴 显 像 较 淋巴 造影 更 方 
便 , 对 淋巴 瘤 的 诊断 和 分 期 以 及 诊断 淋巴 Ih 转 移 部 有 
重要 帮助 ”Ga 扫描 对 诊断 纵隔 淋巴 接 有 癌 度 灵敏 性 。 正 
电子 发 射 计算 机 断层 显 像 CT 扫描 (PET-CT) 对 发 现 深部 
淋巴 瘤 病 灶 亦 有 很 好 的 价值 .并 且 可 以 判断 深部 淋巴 结 肿 
大 的 良 恶性 。PET-CT 也 用 来 随访 淋巴 瘤 治 疗效 果 。 

(四 ) 淋巴 结 穿刺 涂 片 及 淋巴 结 印 片 ” 系 通过 细胞 形 
态 学 从 查 来 诊断 淋巴 结 病变 .其 缺点 是 不 能 判断 正常 淋巴 
结 结构 的 破坏 ,对 分 化 好 的 淋巴 细胞 淋巴 阅 难 以 鉴别 .因此 
诊断 淋巴 瘤 宜 选用 汶 巴 结 活 组 织 检查 并 且 取 材 缀 完整 的 淋 
巴结 组 织 , 但 淋巴 结 穿刺 涂 片 对 确定 癌 肿 淋巴 结 转 移 具有 
重要 价值 。 淋 巴结 穿刺 涂 片 的 优点 是 可 以 通过 穿刺 获得 标 
本 ,不 需要 通过 淋巴 结 活 组 织 检查 手术 ,方便 易于 操作 ' 且 
诊断 速度 大 大 加 快 。 淋 巴结 穿刺 活检 , 取 其 淋巴 结 穿刺 和 
活 组 织 检查 两 方面 优点 ,但 对 淋巴 瘤 的 病理 诊断 和 分 型 仍 
不 及 完整 淋巴 结 活 组 织 检查 。 淋 巴结 印 片 细胞 形态 学 检查 
还 可 以 补充 病理 组 织 学 检查 的 不 足 。 因 此 ,建议 做 淋巴 结 
活 组 织 检查 的 同时 做 印 片 行 细胞 形态 学 检查 。 

(五 ) 淋巴 结 活 组 织 检查 ”是 诊断 淋巴 结 病变 的 金 标 
准 。 不 仅 可 通过 病理 形态 学 诊断 ,还 可 以 进行 免疫 组 化 和 
选择 相应 的 单 克隆 抗体 对 淋巴 细胞 的 免疫 表 型 进行 分 析 ， 
对 淋巴 结 病变 的 诊断 有 很 大 提高 。 对 原因 不 明 的 浅 表 淋巴 
结 种 大 ,通过 上 述 详细 询问 病史 ,淋巴 结 触 诊 综合 分 析 , 大 
多 可 以 确定 是 采用 短期 观察 和 抗生素 治疗 , 待 发 现 淋巴 结 
有 进行 性 肿 大 时 再 考虑 淋巴 结 活 组 织 检查 ,或 是 马上 要 做 
淋巴 结 活 组 织 检查 。 但 如 患者 有 焦虑 
林 巴 结 活 组 织 检 查 。 对 原 B 
































名 淋巴 结 
宇 刺 或 通过 纵隔 





: 指 征 
的 影像 学 检查 ,特别 是 PETCT 疑 有 恶性 可 能 , 开导 淋巴 
结 一 2 一 3em* 有 多 个 淋巴 结 肿 大 : 宜 做 侵入 性 检 
(六 ) 血 象 及 骨 丹 检查 ”对 于 只 和 克 血液 恶性 
的 淋巴 结 肿 大 意义 重大 。 





我 国 成 年 男性 脾 长 平均 13.86cm', 宽 8.64cm, 厚 
3.07cm; 成 年 女性 用 长 平均 13.09cm. 宽 8.02cm. 厚 
3.05cm。 无 论 任何 体位 ,正常 脾 在 肋 弓 下 .一 般 是 不 能 触 
及 的 。 如 能 触 到 脾 下 缘 即 届 脾 大 (hypersplenotrophy)。 但 
须 注意 确定 脾 大 时 宜 除 外 脾 下 垂 ,后 者 亦 可 在 肋 缘 下 触及 ， 
见于 内 脏 下 垂 患者 或 由 左 侧 胸腔 积 液 、. 积 气 致 寓 脐 下 降 所 
致 ,有 牌 下 垂 者 吨 诊 脾 上 界 可 降低 。 临 床上 判断 腥 大 也 可 通 
过 影像 学 诊断 方法 ,如 B 超 图 像 长 径 超 过 10 一 llcem、 厚 径 
大 于 4em 可 认为 是 脾 大 :CT 或 MRI 显 像 脾 长 径 超过 5 个 
肋 单 元 认为 是 脾 大 。 临 床上 将 脾 大 分 为 经度、 中 度 、 高 度 肿 
大 。 肋 缘 下 刚 触 及 至 肋 下 3cm 以 内 属 轻 度 肿 大 .3cm 至 脐 
水 平 位 置 为 中 度 肿 大 ,超过 脐 水 平 则 为 高 度 串 大 或 称 巨 脾 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 
脾 大 的 病因 很 多 , 按 发 生机 制 归纳 起来 可 分 为 下 述 





五 类 。 
(一 ) 感染 性 疾病 所 致 脾 大 伴 脾 
病 包 括 传染 性 单 核 细 胞 增多 证 ,病毒 性 包 病毒 感 
古 、 败 血 症 、 播 散 性 结核 .回归 热 . 钩 端 絮 旋 
生 细 菌 性 心 内 膜 炎 、AIDS、 组 织 胞 浆 菌 病 、 麻 
痛 、 症 疾 等 。 因 病原 体 刺 激 引 起 巨 茵 细胞 与 淋巴 细胞 增生 ， 
伴 有 充血 而 致 牧 大 。 伴 脾 大 的 慢性 感染 包括 结核 病 、 布 入 
菌 病 .梅毒 真菌 感染 . 锥 虫 病 , 慢 性 疙 疾 . 黑 热 病 .弓形 虫 病 
及 血吸虫 病 等 。 直 接 侵犯 脾 的 感染 ,如 脾 脓 肿 、 脾 结核 性 肉 
芽 肿 等 。 

(二 ) 充血 性 脾 大 (congestive splenomegaly) ” 因 脾 议 
脉 压力 增高 , 脾 血 回流 受阻 ,引起 脾 洲 血 ,体积 增 大 。 常 见 
于 各 种 原因 引 远 的 慢性 心 功能 不 全 、 慢 性 缩 案 性 心包 炎 、 肝 
舟 脉 阻塞 (Budd Chiari 综合 征 )、 各 种 原因 所 致 的 肝 硬化 及 
门静脉 或 脾 葛 脉 血 栓 形 成 等 。 充 血性 脾 大 常 伴 障 水 。 由 于 
红 穴 内 单 核 - 巨 咽 细胞 增生 ,小 梁 增 厚 , 脾 索 增 宽 , 故 充血 性 
脾 大 吻 华 有 脾 功 能 亢进 。 

(三 ) 异常 免疫 反应 所 致 脾 大 ”类 风湿 关节 炎 、 
红斑 狼疮 、 风 湿热 . 白 塞 病 .血清 病 .血管 炎 、 药 物 热 、 册 
功能 亢进 症 及 白 介 索 -2 治疗 等 因 机 体 免 疫 功能 异常 亢进 ， 
使 脾 内 淋 也 细胞、 巨 嗓 细 胞 增生 而 出 现 脾 大 ，Felty 
是 指 类 风湿 关节 炎 合 并 白细胞 减少 及 性 大 的 特 列 : 
阁 在 关节 症状 出 现 数 月 到 数 十 年 后 员 现 中 性 粒 细胞 减少 或 
缺乏 伴 感 染 , 脾 大 为 中 至 重度 。 

(四 ) 血液 疾病 所 致 脾 大 控 发 生机 制 可 分 为 : 

1 红细胞 在 脾 内 破坏 增加 ”贫血 、 黄 瘟 伴 脾 大 是 懂 性 
血管 外 淤血 的 时 型 临床 表现 。 常 见于 遗传 性 球形 红细胞 增 
和 目 施 腊 缺 陷 性 自生 成 性 贫 







9 急性 感染 性 疾 
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第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


为 过 量 红细胞 在 脾 内 破坏 . 含 铁血 黄 素 在 脾 内 沉积 
皮 细 胞 增生 , 脾 索 增 宽 . 血 窦 扩 张 而 致 牧 大 。 

2. 脾 杀 样 化 生 ”上 骨髓 纤维 化 药物 和 放射 线 骨 出 损害 
时 脾 可 发 生 艇 样 化 生 , 即 脾 恢 复 造 血 功能 .充满 早期 造血 细 
胞 .同时 伴 有 巨 噬 细胞 增生 . 脾 央 而 肿 大 。 其 他 肯 艇 增生 性 
疾病 如 真性 红细胞 增多 症 、 原 发 性 血小板 增多 症 等 .也 可 发 
生 不 同 程度 的 脾 散 样 化 生 而 引起 脾 大 :当然 真性 红细胞 增 
多 症 脾 大 的 原因 尚 与 血 容量 增多 有 关 。 

3. 血液 恶性 肿瘤 细胞 浸润 ”各 类 实体 瘤 很 少 转移 到 
牌 . 瘤 或 肉 癌 有 脾 转 移 者 极其 罕见 ,但 黑色 素 痛 除外 .但 后 
者 也 甚 少 。 但 各 类 白血病 、 淋 巴 瘤 `、Walderstr6m 巨 球 和 蛋白 
血 症 、 血 管 免疫 母 细胞 淋巴 结 病 ( 免 疫 母 细胞 本 细胞 淋巴 ， 
瘤 ) 和 恶性 组 织 细胞 病 时 恶性 细胞 易 浸 润 脾 并 引起 腺 大 。! 上 
急性 淋巴 细胞 白血病 比 急 性 人 通 系 白 血 病 易 见 脾 大 。 有 御 大 在 | 
急性 单 核 细胞 白血病 又 较 急性 粒 细 胞 白血病 多 见 。 重 度 腺 
大 多 见 寺 慢性 白血病 ,慢性 粒 细 胞 白血病 、 慢 性 淋巴 细胞 白 
血 病 、 幼 淋巴 细胞 白血病 、 毛 细胞 白血病 均 可 有 巨 脾 。 某 些 
恶性 淋巴 痛 及 恶性 组 织 细胞 病 也 可 见 巨 胜 。 不 伴 淋巴 结 有 种 
大 的 孤立 性 脾 大 常见 于 毛细 胞 自 血 病 、 幼 淋巴 细胞 白血病 
种 脾 边 缘 区 淋巴 瘤 。 

4. 脾 组 织 细 胞 增生 ”Langerhans 细胞 组 织 细胞 增生 
症 常 有 脾 大 .在 病变 区 有 大 量 Langerhans 细胞 浸润 . 常 与 
丐 吃 细 胞 、 哮 酸性 粒 细胞 .淋巴 细胞 形成 炎 性 肉芽 肿 。 叭 血 
细胞 综合 征 是 一 种 单 核 - 巨 叭 细胞 系统 良性 反应 性 组 织 细 
胞 增生 症 ,52% 的 病例 有 脾 大 。 溶 酶 体 迪 积 症 包括 葡萄 糖 
脑 蔡 脂 病 ( 艾 谢 病 ) 、 神 经 东 磷 上 脂 病 ( 尼 曼 -匹克 病 ) 海蓝 组 
织 细胞 增生 症 等 , 系 类 脂 质 分 解 代谢 途径 中 某 种 敌 缺 陷 , 使 
代谢 中 间 产 物 在 脾 等 器 官 大 量 堆 积 ,组织 细 胞 大 量 增生 引 
起 脾 大 。 跟 传 性 溶 酶 体 贮 积 症 常 引起 巨 脾 。 

(五 ) 脾 圳 肿 与 脾 肿 瘤 ” 脾 襄 肿 (Csplenic cysU 包 括 寄 
生 贝 囊肿 和 非 寄 生 虫 侣 肿 两 大 类 。 前 者 如 包 虫 襄 肿 ,后 者 
包括 先天 性 讲 肿 和 假 性 囊肿 ( 牧 血 肿 退 行 性 变 所 致 ?。 脾 肿 
狼 有 良 、. 恶 性 之 分 。 和 良性 肿瘤 包括 错 构 瘤 、 血 ji、 淋巴 管 
瘤 、 纤 维 瘤 等 .恶性 肿瘤 有 原 发 和 继 发 之 分 : 原 发 性 有 淋巴 
瘤 、 浆 细胞 瘤 、 纤 维 肉 汶 、 血 管 肉 瘟 , 继 发 性 有 瘤 转移 和 和 黑色 
素 狂 。 报 当 见 仅 犯 脾 的 恶性 肿瘤 是 淋巴 闹 。 

(六 ) 其 他 淀粉 样 襟 告 均 可 引起 
有 息 大 。 


:血管 内 













































结 节 病 、 外 中 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 病史 “详细 询问 病 喝 .对 不 明 原因 蝗 大 的 ; 
鉴别 诊 疡 具有 重要 价值 。 一 般 系统 性 症状 如 发 热 . 癌 
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疾 、 回 归 热 呈 间 葡 热 : 布 
间 感 热 或 好 张 扑 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


巴 瘤 有 周期 性 发 热 。 血 液 疾 病 脾 大 常 伴 有 淋巴 结 肿 大 ,全 
减少 .中 性 粒 细胞 核 左 移 或 网 织 红 细胞 增高 ,如 出 现 进行 
性 脾 大 常 为 血液 恶性 肿瘤 。 对 慢性 脾 大 , 需 询 问 有 和 否 病毒 
性 肝炎 病史 .慢性 症 疾 病史 以 及 疫 水 接触 史 , 后 者 应 考虑 有 
血吸虫 病 的 可 能 性 。 不 明 原因 的 慢性 牧 大 尚 须 询问 有 否 门 
殉 脉 肝 硬 化 病史 、. 酌 酒 史 以 及 风湿 病史 等 。 

(二 ) 脾 鲁 诊 ” 应 注意 脾 的 大 小 .质地 、 有 否 压痛 及 脾 
区 摩 氛 感 等 。 急 性 感染 性 脾 大 常 为 轻 度 肿 大 , 质 仿 软 , 伴 触 
痛 , 感 染 控制 后 脾 可 回复 到 正常 大 小 。 风 湿 病 和 真性 红 细 
包 增多 症 、 原 发 性 血小板 增多 症 的 脾 大 也 为 轻 度 肿 大 。 中 
度 肿 大 多 见于 慢性 溶血 性 贫血 、 肝 硬化 ,慢性 淋巴 细胞 白 血 




















。_， 病 、 恶 性 淋巴 瘤 、 急 性 白血病 等 。 高度 脾 大 ( 巨 脾 ) 主 要 见于 


蔓 性 粒 细胞 白血病 . 骨 通 纤维 化 、 戈 谢 病 . 尼 曼 -匹克 病 , 有 
时 在 慢性 症 疾 、 赎 热 病 及 血吸虫 性 肝 纤 维 化 也 可 叶 巨 脾 。 
得 血 病 出 现 巨 脾 尚 见于 毛细 胞 白血病 、 幼 淋巴 细胞 白血病 
及 伴 有 绒毛 淋巴 细胞 的 脾 淋 巴 瘤 。 慢性 感染 所 致 脾 大 因 
有 纤维 组 织 增生 常 质 地 明 显 增 加 ,感染 控制 后 脾 不 回复 
到 正常 大 小 。 直 接 侵 犯 脾 的 感染 如 脾 脓 肿 、 脾 结核 等 党 
伴 脾 周围 炎 , 脾 触 诊 可 有 摩擦 感 伴 压痛 ,听诊 有 摩擦 音 。 

巨 脾 因 血 供 不 足 发 生 脾 梗 死者 7 亦 有 明显 的 压痛 、 摩 擦 感 
和 摩擦 音 。 慢性 充血 性 脾 大 外 形 规整 ,表面 光滑 ; 脾 结 核 
可 拉 及 结 节 ; :淋巴 痛 . 牌 改 肿 和 脾 肿 瘤 可 引起 脾 表 面 不 平 
滑 和 变形 。 

(三 ) 实验 室 检查 ” 血 常规 、 血 涂 片 .网 织 红 旨 红细胞 计数 、 

夯 血 片 查 洗 原虫 . 肝 坚 功能 \ 血 红 蛋 白 电泳 血清 蛋白 电泳 、 
自身 抗体 检查 、T-spot、 肝 炎 病 毒 检查 、LDH 和 抗 人 球 蛋 白 
i E 脾 大 的 鉴别 诊断 中 是 常用 的 检查 。 血 象 和 骨髓 象 
检查 对 明确 是 和 否 系 血液 病 纪 起 的 和 脾 大 有 重要 价值 ,对 分 析 
原因 不 明 的 路 大 有 重要 参考 价值 。 腹 大 伴 中 性 粒 细胞 增多 
大 多 提示 有 细菌 感 用 血液 出 现 大 基 幼 稚 细 胞 应 考 
虑 为 所 血 病 ; 脾 大 伴 淋巴 细胞 增多 并 有 异形 淋巴 细胞 出 现 
提示 关 或 染 ,异形 淋巴 细胞 很 多 应 考虑 传染 性 单 核 细 
胞 增多 着。 老年 思 者 腺 大 伴 成 熟 淋巴 细胞 增多 要 考 ! 最 性 
淋巴 细胞 白血病 。 脾 大 伴 红细胞 或 血小板 增多 ， 应 考虑 有 
信 撞 在、 网 织 红细胞 增多 应 


9 生性 疾病 的 可 能 。 脾 大 

血性 贫血 ,如 红细胞 形态 有 显著 改变 应 疑 及 红细胞 

异 缺 聊 引 是 的 洲 血 病 。 多 数 血 波 病 可 通过 骨 散 和 象 检查 获得 
i 是 确诊 是 否 存 在 脾 功 能 亢进 的 必 
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销 诊 。 血 象 和 上 骨 人 象 检 
(四 ) 影像 学 检查 





影像 党 检查 在 脾 大 的 诊断 中 主要 








用 米 测 定 脾 大 小 、 信 计 脾 的 内 部 结构 、 用 来 鉴别 诊断 别 的 脏 
器 评 佑 和 引导 穿刺 CT 扫描 和 趋 声 检查 是 
rr 及 人 人 机 由 
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经 济 方 全 的 故地 
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hd ee et tree etd 
ri 有 无 副 腺 的 存在 -5 锝 肝 脾 显 像 尚 能 帮助 肝 硬 化 至 
腺 大 的 诊断 。 正 电子 发 射 计算 机 断层 显 像 CT 扫描 (PET- 
mae bad fet 和 一 定 参 考 价值 。 
(五 ) 脾 穿刺 检查 和 脾 活 组 织 检查 脾 大 的 原因 不 明 ， 
通过 上 述 步 又 仍 不 明 原 因 者 ,可 进行 脾 穿 刺 和 息 切 除 活 组 
织 检查 ,以 明确 诊断 。 目 前 脾 穿 刺 活 检 是 在 B 超 引导 下 进 
行 细 针 穿刺 活检 和 中 心 组 织 只 穿刺 活检 ,常用 来 完成 感染 性 
岂 病 如 结 术 . 闪 疾 . 走 贡 感染 和 非 感染 性 实 靖 如 结 节 病 , 淀 
粉 样 变 、 脂 质 储 积 病 和 淋巴 瘤 等 疾病 的 诊断 。 et 
的 脾 穿 刺 手 术 是 安全 的 ,有 1% 一 12.5% 的 出 血 机 会 ,大 部 
an ee 记 胸 并 发 
症 。 国 外 有 一 组 78 例 细 针 穿刺 的 报道 ,疾病 诊断 的 敏感 性 
达 86. 4%% ,而 特异 性 为 97. 5%。 细 针 穿刺 在 淋巴 瘤 诊 断 中 
有 较 高 的 假 阳性 ,通过 穿刺 细胞 流 式 细胞 仪 和 免疫 组 化 进 
行 免疫 分 型 可 提高 准确 性 ,有 156 例 脾 穿刺 报道 ,NHL 诊 
断 的 准确 性 为 845 ,而 只 有 69%% 淋 巴 瘤 能 够 通过 流 式 或 免 
疫 组 化 分 类 。HL 诊断 的 敏感 性 为 50%。 中 心 组 织 穿 刺 活 
检 在 淋巴 瘤 诊 断 中 可 进行 病理 分 型 ， 但 还 是 有 假 阴 性 率 。 
国外 文献 报道 中 心 组 织 穿 刺 活 检 总 的 准确 性 和 敏感 性 均 比 
细 针 穿刺 要 高 ,并 且 阴 性 预测 值 中 心 组 织 穿刺 活检 ( 假 阴 性 
少 ) 也 高 于 细 针 穿刺 。 但 中 心 组 织 穿刺 活检 的 出 血 机 会 要 
高 于 细 针 穿刺 活检 。 在 卫 超 引导 下 避免 脾 血 管 ,可 减少 穿 
刺 大 出 血 ,但 还 是 有 出 血 的 机 会 , 故 应 严格 掌握 其 指 征 。 由 
于 影像 学 诊断 的 进展 ,对 淋巴 痛 诊 断 和 淋巴 瘤 分 期 诊断 均 
具有 一 定 参考 价值 ,因此 采用 诊 会 断 性 脾 切 除 来 除外 淋巴 瘤 
或 作为 淋巴 瘤 分 期 的 依据 ,应 尽 可 能 避免 。 脾 切 除 适应 ee 
为 孤立 性 脾 大 , 疑 为 脾 恶 性 病变 者 或 合 并 重度 脾 亢 , 则 适 
i rtrd eee 
以 提高 诊断 阳性 率 。 








三 、 脾 功能 亢进 


脾 功 能 亢进 (hypersplenism) 简 称 脾 亢 ,是 是 也 
临床 表现 为 脾 大 ,一 种 或 多 种 血细胞 减少 ,而 骨 网 造血 细胞 
相应 增生 , 脾 切 除 后 血 象 恢复 ,症状 缓解 。 


【病因 与 分 类 】 
脾 亢 主要 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 大 类 。 
(一 ) 原 发 性 脾 亢 ， 指 所 谓 原 发 性 脾 增 生 、 非 热带 性 特 
发 性 脾 大 、 原 发 性 有 牌 性 粒 细胞 减少 、 原 发 性 脾 性 多 血细胞 减 
少 、 原 性 贫血 或 碑 人 性 血小板 减少 症 。 由 于 病因 不 明 . 很 准确 
定 该 组 疾病 系 同一 病 央 引起 的 不 同 后 果 , 或 系 相 互 无 关 的 
独立 疾病 。 

(二 ) 继 发 性 脾 亢 ”发 生 在 下 列 各 种 病因 较 明 确 者: 
华 腺 大 ,如 病毒 性 肝炎 或 传染 性 单 核 细 胞 增多 
才 染 ,如 结核 , 布 各 菌 病 ,着 疾 等 : 全 充血 性 蝗 大 

















即 门 脉 高 压 . 有 肝 内 阻塞 性 (如 门 脉 性 肝 硬 化 、 坏 死 后 肝 硬 
化 ,胆汁 性 肝 硬化 、 含 铁血 黄 素 沉着 症 , 结 节 病 等 ) 及 肝 外 阻 
塞 性 (有 门静脉 或 用 静脉 外 来 压迫 或 血栓 形成 ) 等 ;四 炎症 
性 肉芽 肿 如 系统 性 红斑 狼疮 、 类 风湿 关节 炎 、Felty 综合 征 
及 结 节 病 等 ; 园 恶 性 肿瘤 如 淋巴 瘤 、 白 血 病 及 癌 肿 转移 等 : 
@@ 慢 性 溶血 性 疾病 如 遗传 性 球形 红细胞 增多 症 、 自 身 免 疫 
性 溶血 性 贫血 及 珠 蛋 白 生成 障碍 性 贫血 等 ;@ 溶 酶 体 贮 积 
症 如 区 谢 病 及 尼 肥 -匹克 病 ;@ 骨 人身 增生 症 如 真性 红细胞 增 
多 症 、 慢 性 粒 细胞 白血病 及 原 发 性 骨 丹 纤维 化 ;@ 其 他 尚 有 
脾 动 脉 况 及 海绵 状 血管 瘤 等 。 

(三 ) 隐匿 性 脾 亢 “无论 原 发 性 或 继 发 性 脾 亢 . 因 肯 艇 
代 偿 性 增生 良好 ,所 以 周围 血 象 未 显示 血细胞 减少 。 但 一 
且 有 感染 或 药物 等 因素 抑制 造血 功能 , 即 可 导致 单一 或 全 
血细胞 减少 症 。 















【发 病 机 制 】 

有 关 脾 功能 亢进 引起 血细胞 减少 的 机 制 , 现 概括 如 下 。 

(一 ) 过 分 阻 留 作用 ”正常 人 脾 内 并 无 红细胞 或 白 细 
胞 贮藏 作用 ,但 约 1/3 的 血小板 及 部 分 淋巴 细胞 却 被 阻 留 
在 脾 。 当 脾 有 病理 性 显著 肿 大 时 ,不 但 更 多 血小板 (50%~ 
90%) 及 淋巴 细胞 在 脾 内 阻 留 ,而 且 也 可 有 30 兴 以 上 的 红 
细胞 在 脾 内 滞留 ,导致 周围 血 中 血小板 及 红细胞 减少 。 

(二 ) 过 分 筛选 及 吞 哄 作 用 ” 脾 亢 时 脾 内 单 核 -巨星 细 
胞 系统 过 度 活 跃 ,而 脾 索 内 异常 红细胞 (如 球形 细胞 及 受 搞 
体 、 氧 化 剂 或 其 他 化 学 毒物 ,物理 因素 损伤 的 红细胞 等 ) 明 
显 增多 ,并 为 巨 蜂 细胞 所 消除 ,导致 周围 血 中 红细胞 明显 减 
少 。 有些 红细胞 腊 上 出 现 海 因 小 体 ,或 浆 内 有 评 - 胶 小 体 ， 
其 至 症 原 虫 的 滋养 体 ; 当 自 脾 索 进入 血 窦 时 ,常见 红细胞 因 
其 海 因 小 体 或 豪 - 胶 小 体 被 夹 在 罕 壁 基 膜 小 孔 而 进退 两 难 ， 
最 后 为 襟 壁 巨 噬 细 胞 所 控 除 ,同时 红细胞 膜 受到 损失 。 反 
复 多 次 受 损 后 红细胞 成 为 球形 细胞 , 终 至 无 法 通过 基 蜡 小 
和 孔 而 被 春 咽 。 此 外 , 尚 有 学 者 提出 脾 亢 时 脾 产 生 过 多 的 体 
液 因素 ,以 抑制 由 藤 造 血细胞 的 释放 和 成 熟 ;也 有 认为 珀 讽 
是 一 种 自身 免疫 性 疾病 ,但 均 缺 乏 有 力 的 佐证 .有 待 研究 
证 实 。 












xX 


【诊断 1 

诊断 脾 功 能 亢进 有 束 于 以 下 备 项 指标 。 

(一 )】 脾 大 儿 乎 大 部 分 病例 的 脾 均 种 大 。 对 于 助 下 
未 触 到 脾 者 ,应 进一步 通过 其 他 检查 证 实 是 寿 肿 大 。 应 


第 五 章 ”淋巴 细胞 、 浆 细胞 疾病 


用 *“ 锝 、“ 金 或 "* 负 胶体 注射 后 牧区 扫描 ,有 助 于 对 脾 大 
小 及 形态 的 估计 。 电 子 计算 机 断层 扫描 也 能 测定 脾 大 小 及 
脾 内 病变 。 但 脾 大 与 脾 功 能 亢进 的 程度 并 不 一 定 成 比例 。 
(二 ) 血细胞 减少 ”红细胞 、 白 细胞 或 血小板 可 以 单独 
或 同时 减少 。 一 般 早 期 病例 只 有 白细胞 或 血小板 减少 , 晚 
期 病例 发 生 全 血细胞 减少 。 
(三 ) 骨 通 ” 呈 造 血细胞 增生 象 : 部 分 病例 还 可 同时 出 
现成 熟 障 碍 ,也 可 能 因 外 周 血细胞 大 量 被 破坏 ,成熟 细胞 释 
放 过 多 ,造成 类 似 成 熟 障碍 象 。 
(四 ) 脾 切 除 的 变化 ” 脾 切 除 后 可 以 使 血细胞 数 接近 
或 恢复 正常 .除非 骨 艇 造血 功能 已 受 损害 。 
(五 ) 放射 性 核 素 扫 找 “Cr 标记 血小板 或 红细胞 注 
人 体内 后 体 表 扫 描 , 发 现 脾 区 的 a Cr 昌 大 于 肝脏 2 一 3 倍 ， 
提示 血小板 或 红细胞 在 脾 内 破坏 过 多 。 在 考虑 脾 亢 的 诊断 
时 ,以 前 三 条 尤为 重要 。 














切除 脾 及 XX 线 放 射 治疗 并 不 能 解除 引起 脾 亢 的 原 发 
病 , 所 以 一 般 应 先 治疗 原 发 疾病 , 若 不 能 收效 : 则 在 切 脾 后 
再 积极 治疗 原 发 疾病 。 脾 切除 (splenectomy) 的 指 征 有 : 
@ 脾 大 显著 ,引起 明显 的 压迫 症状 。@ 贫 血 严重 .尤其 是 有 
溶血 性 贫血 时 。@ 有 相当 程度 的 血小板 减少 及 出 血 症状 。 
车 血小板 数 正常 或 轻 度 减 少 ,切除 脾 后 可 能 出 现 血 小 板 增 
多 症 甚 至 发 生 血 栓 形 成 ,所 以 血小板 正常 或 轻 度 减少 者 不 
宜 切 脾 。@ 粒 细胞 缺乏 症 . 有 反复 感染 史 。 对 切 脾 患 者 应 
进行 充分 的 术 前 准备 。 如 贫血 严重 者 给 予 输血 .血小板 减 
少 出 血 者 应 给 予 肯 上 腺 皮质 激素 治疗 , 粒 细胞 缺乏 者 应 积 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


第 六 章 ” 粒 细胞 .组 织 细胞 疾病 


第 一 节 ”中 性 粒 细胞 减少 与 
粒 细胞 缺乏 症 
李 锋 

正常 白细胞 总 数 为 (4.0~10.0) 10* / 工 。 当 白细胞 计 
数 <<4.0X10? 工时 称 为 白细胞 减少 症 (leukopenia) 。 因 为 
中 性 粒 细 胞 在 白细胞 中 占 绝 大 部 分 (50 吕 一 70 只 ) ,所 以 白 
细胞 减少 在 大 多 数 情 况 下 是 因 为 中 性 粒 细 胞 减少 所 致 。 当 
中 性 粒 细胞 绝对 计数 过 1.5X10/L 时 称 为 中 性 细 胞 减少 
症 (neutropenia), 过 0.5X 10/L 时 称 为 粒 细 胞 缺乏 症 
(Cagranulocytopenia) ， 简 称 粒 缺 .为 重 钙 粒 细胞 减少 症 , 极 
易 发 生 严重 的 难以 控制 的 感染 。 





【病理 生理 】 


正常 人 每 





内 生成 大 时 的 中 性 粒 细胞 ( 约 108 
让 日 ), 粒 细胞 集落 刺激 因子 (G-CSF) 和 六 - 单 核 巨 蜂 细胞 

集落 刺激 因子 (GM CSF) 能 促使 崩盘 增殖 池 内 的 静止 期 造 
血 干 细胞 进入 细胞 增殖 周期 ,诱导 粒 系 祖 细胞 进 一 步 增殖 
和 分 化 : 晚 幼 粒 细 胞 停止 增殖 ,在 崩盘 有 成熟 ; 
成 涩 为 杜 状 核 和 中 性 分 叶 核 粒 细胞 。 这 些 细 胞 在 进入 周转 
血液 前 可 在 此 入 怒 备 池 内 加 留 5 天 左右 .数量 可 达 血液 中 
的 8 一 10 信 。 
进入 血管 内 的 中 性 粒 细胞 约 有 1/2 进入 边缘 池 . 也 就 

是 紧 由 于 毛细 血管 和 小 萝 脉 的 内 皮 细胞 ,它们 不 随 血液 流 
动 。 临 床 所 测 得 的 白细胞 计数 ,只 是 剩 下 随 血液 循环 流动 
的 也 就 是 循环 池内 的 白细胞 。 循环 池 与 边缘 池内 的 粒 细胞 
可 相 亏 转换。 
粒 细 胞 在 血管 内 一 般 仅 逗留 数 小 时 即 油 亡 或 移 游 至 血 
竺 外 进入 组 织 , 执 行 其 防御 及 洛 除 "废物 ”的 功能 , 约 

四 或 立 克 次 体 思 
和 儿 队 
































泽 放 和 进入 组 















用 和 系 落 活性 增强 。 在 严重 感染 时 .机 体 对 
中 够 的 反应 .同时 中 性 类 细胞 二 的 医 附 





分 子 (CD11/CD18 等 ) 和 血管 内 皮 细 胞 上 的 黏附 分 子 
CICAML1) 被 炎症 介质 所 激活 ,使 粒 细胞 易于 黏附 血管 壁 并 
迁移 至 组 织 。 


【病因 】 

(一 ) 先天 性 中 性 粒 细胞 减少 症 为 一 -组 罕见 的 先天 
性 遗传 性 疾病 ,多 婴 幼儿 发 病 ,有 三 种 类 型 :@D 严 重 先天 性 
中 性 粒 细胞 减少 症 ;@ 周 期 性 中 性 位 细 胞 减少 症 :每 间隔 21 
天 发 作 粒 缺 1 次 ,每 次 持续 3 一 5 天 ;@ 伴 随 其 他 先天 性 综合 
征 包括 一 些 免 疫 缺 隐 和 代谢 异常 综合 征 同时 出 现 的 中 性 粒 
细胞 减少 症 ( 表 20-6-1)。 此 外 , 尚 有 种 族 性 和 良性 家 族 性 中 
性 粒 细胞 减少 症 (ethnic and benign familial neutropenia) 。 

(二 ) 获得 性 继 发 性 中 性 粒 细胞 减少 症 

1. 药物 诱发 中 性 粒 细胞 减少 症 是 临床 最 常见 中 性 
粒 细胞 减少 的 病因 。 有 多 种 药物 可 以 引起 中 性 粒 细胞 减少 
( 表 20-6-2) 。 抗 肿瘤 药物 和 免疫 抑制 剂 都 能 直接 杀伤 增殖 
细胞 群 ,抑制 或 干扰 粒 细胞 的 代谢 和 分 裂 。 药物 的 直接 毒性 
作用 造成 粒 细胞 减少 的 程度 ,与 药物 剂量 相关 。 其 他 多 类 的 
物 亦 可 通过 直接 的 细胞 毒性 或 药物 作为 半 抗 原 在 做 感 者 体 
内 经 免疫 机 制 产 生 抗 体 ,使 粒 细胞 生成 减少 或 破坏 增多 。 

特 应 性 药物 性 粒 细 胞 缺乏 症 ( idiosyncratic drug-indu- 
ced agranulocytosis) 是 临床 上 的 严重 情况 , 旺 急性 发 作 ' 多 
数 病例 中 性 粒 细 胞 一 0. 1X 1027L, 伴 严重 织 感染 和 
败血症 ,特别 是 老年 ( 汪 65 岁 ), 伴 休克 及 脏 器 功能 衰 疯 , 病 
死 率 极 高 ,近年 来 随 着 静脉 用 广 谱 抗生素 及 G-CSF 的 应 
用 ,病死 率 已 降低 为 5%%。 据 欧 洲 统计 ,这 种 粒 缺 发 生 率 为 
(1 6 一 9. 2)7100 万 人 口 ,最 常见 的 药物 为 抗生素 (特别 征 
人 内 酰胺 类 及 复方 磺胺 甲 咀 哗 ) 占 25%, 抗 甲状 腺 药物 ( 卡 
比 马 唑 )23%, 抗 血小板 药 (路 氢 匹 定 )16%, 抗 镍 痛 药 
11%, 非 简体 抗 炎 药 8% 等 。 

2. 骨 入 损伤 引起 中 性 粒 细胞 减少 ”见于 
放射 线 可 导致 急性 自 限 性 和 慢性 骨 艇 损伤 ; 骨 赃 被 异常 细 
胞 浸润 损伤 骨 信 包括 各 种 癌 肿 ( 包 括 及 乳房. 前列腺 和 四 
等 ) 转 移 骨 艇 ,可 使 肯 册 造血 功能 衰 况 ,恶性 造血 




















最 性 灯 中 毒 ; 









胞 的 生成 减少 ,使 中 性 粒 细胞 减少 。 





第 六 章 ” 粒 细胞 、 组 织 细胞 疾病 
表 20-6-1 中 性 粒 细胞 减少 分 类 
分 类 遗传 方式 基因 缺陷 ( 占 SCN 病例 %) 














严重 先天 性 中 性 粒 细胞 减少 症 (severe congenital neutropenia, SCN) 常 染色 体 显 性 ELANE(~60%) 
常 染 色 体 隐 性 HAX1(~5%) 
X 连 锁 WASP(~5%) 
常 染色 体 隐 性 G6PC3(~2%) 
周期 性 中 性 粒 细胞 减少 症 (cyclic neutropenia) 常 染色 体 显 性 ELANE 
伴随 其 他 先天 性 综合 征 
Shwachman-Diamond 综合 征 X 连 锁 SBDS 
Fanconi 贫血 常 染色 体 隐 性 FANCA-FANCO 
先天 性 角 化 不 良 不 定 端 粒 酶 相关 基因 
糖 原 累积 病 lb 常 染 色 体 隐 性 G-6-PT 
Myelokathexis 综合 征 常 染色 体 显 性 CXCR4 
Chediak-Higashi 综合 征 常 染色 体 隐 性 LYST 
Griscelli 综合 征 2 型 常 染色 体 隐 性 RAB27A 
Hermansky-Pudlak 综合 征 2 型 常 染色 体 隐 性 AP3B1 





表 20-6-2 可 引起 中 性 补 细 胞 减少 的 药物 

抗 肿瘤 药物 :煤化 剂 . 抗 代谢 药 、 意 环 类 ,长 春 赋 类 , 执 达 拉 滨 , 顺 铂 、 放 线 菌 泰 等 

消炎 止痛 药 : 贷 基 比 林 、\ 对 乙酰 氨基 栈 、 阿 司 匹 林 \ 串 叭 美 六 , 非 那 西 本 和 

抗 效 药 ; 氢 答 素 、 头 息 菌 素 类 、 青 替 素 类 、 克 林 宕 素 \ 庆 大 答 素 ` 克 胶 类 、 咱 诺 二 类、 万 十 伦 索 , 利 福 平 、 异 烟 胖 竺 
抗 甲状 腺 药 : 甲 昔 咪 唑 , 甲 硫 氧 旷 时 等 
抗 心律 失常 药 : 硅 尼 丁 、 普 售 卡 因 胺 、 普 区 
抗 商 血 诗 药 : 甲 基 多 巴 , 卡 托 普 利 册 区 达 哄 等 

抗 组 胶 Hs 受 体 持 抗 药 ; 西 咪 替 丁 注射 液 等 

镇 让 及 抗 忧 分 药 ; 氧 丙 嘱 ` 安 定 类 \, 巴 比 有 类、 氧 氮 平 \ 阿 米 替 林 \ 多 塞 平等 
抗 站 痢 药 : 东 受 英 钠 、 二 甲 双 本 等 

: 氛 蜂 \ 在 宁 、 乙 胺 哗 辽 

利尿 药 ; 氢 握 嘛 嗪 、 氨 噬 唆 

其 他 ;十 扰 天, 唱 咕 配音 窟 胺 ,左旋 耿 哄 、 哄 毛 区 定 、 利 受 营 单 抗 等 











党 尔 





抗 症 疾 z 





3. 感染 相关 中 性 粒 细胞 减少 症 (infection-related neu- ”好 亲 体内 产生 针对 米 自 父亲 中 传 的 中 性 粒 细胞 特异 性 抗原 
tropenia) ”许多 病毒 感染 可 引起 暂时 性 中 性 粒 细 胞 减少 ， ”的 IgG 抗体 ,通过 胎盘 进入 胎儿 体内 引起 .平均 7~11 周 后 
其 机 制 可 能 和 粒 细胞 产生 减少 ,重新 分 布 和 免疫 性 破坏 有 ”会 自行 恢复 。@ 厌 发 性 自身 免疫 性 中 性 粒 细 胞 减少 症 , 见 
关 。 病 毒性 肝炎 引起 中 性 粒 细胞 减少 十 分 常见 。 其 他 感染 ”于 过 4 岁 的 儿童 .其 IgG 抗体 是 针对 粒 细 胞 Fey 轩 b 受 体 抗 
如 伤寒 ,分 枝 杆 菌 (特别 是 结核 杆菌 ) 和 布 全 菌 病 、 立 克 次 体 。 原 . 导 致 补体 介 导 粒 细胞 溶解 和 脾 扣 拙 ,95 听 的 患 儿 可 在 2 
也 可 引起 中 性 粒 细 胞 减少 。 新 生 儿 和 老年 人 发 生 严重 月 每 ”年 内 自发 缓解 。@ 继 发 1 证 ,是 
败血症 可 引起 中 性 粒 细胞 减少 ,其 机 制 和 骨 骨 贮备 池 中 性 ”成 人 最 常见 的 免疫 性 中 性 粒 细 胞 减少 症 , 常 继 发 于 系统 性 
粒 细胞 消耗 过 多 或 由 于 补体 激活 .使 边缘 池 粒 细胞 增多 ” 红 殉 狼疮 (见于 50 名 病例 ) .类 风湿 关节 炎 (RAYLFettv 综合 
有 关 。 征 (Felty syndrome. 系 RA、 脾 大 、 粒 缺 三 联 症 )]、Si6gren 综 
4. 免疫 性 中 性 粒 细 胞 减少 症 (immune neutropenia) 合 征 、 凭 疫 性 甲状 腺 病 、 和 胸腺 奖 、T 大 


林 巴 细胞 遍 多 症 
有 对 种 类 型 :器 新生 儿 同 种 免疫 性 中 性 粒 细胞 减少 定 , 由 于 《〈 常 伴 粒 缺 ?等 ,中 性 粒 细胞 减少 机 制 可 因 抗 粒 细 临 抗体 、. 强 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


胞 介 导 的 破坏 及 抑制 G-CSF 抗体 。 人 药物 免疫 性 中 性 粒 
细胞 减少 症 。 

5. 慢性 特 发 性 中 性 粒 细胞 减少 症 (chronic idiopathic 
是 成 人 慢性 中 性 粒 细 胞 减少 的 常见 原因 ( 约 
占 粒 细胞 减少 病例 的 34%) ,无 症状 . 呈 和 良性 过 程 .中 性 粒 
细胞 绝对 值 很 少 低 于 0.8X 10: 所. 无 须 治 疗 。 机 制 不 详 ， 
有 认为 和 转化 生长 因子 -BCTGF-B) 位 点 的 多 态 性 有 关 . 

6. 其 他 ”中 性 粒 细胞 减少 尚 见于 巨 幼 细胞 性 贫血 、 阵 
发 性 睡眠 性 血红 蛋 一 尿 、 脾 功能 亢进 ,补体 激活 综合 征 ( 边 
缘 池 粒 细胞 增 乡 ) 及 假 性 粒 细胞 减少 (循环 池 粒 细胞 减少 ， 
边缘 pe 


neutropenia) 







【临床 表现 与 诊断 】 

| 1. 中 性 粒 细 胞 减少 本 身 患者 除 乏 力 外 并 无 特殊 临床 
” 表现。 其 临床 表现 主要 和 原 发 病 和 中 性 粒 细 胞 减少 引起 的 
各 种 感染 有 关 。 中 性 细胞 减少 患 梁 的 几率 和 中 
性 粒 细胞 减少 的 程度 和 持续 时 间 明正 相关 ;当中 性 粒 细胞 
数 (X10 /1L) 达 <0.1.0.1~-0.5.0.5 一 1.0.1.0 一 1.5, 发 生 
感染 的 几率 分 别 为 53 吧 .36 踊 .20 色 .9 中 一 10 妈 ;并 随 中 性 
细胞 减少 的 程度 加 重 ,感染 严重 度 也 加 重 。 粒 细 胞 缺乏 
持续 10 天 ,几乎 100% 有 感染 ,超过 1 周 3 
菌 的 感染 几率 就 大 大 提高 。 严重 粒 缺 患者 常 起 病 急 
然 恨 赛 高热. 周 身 不 适 。 肺 泌尿 系 . 口 咽 部 . 肛 周 和 皮肤 
见 的 感染 部 位 , 锋 腊 可 有 坏死 性 溃疡 。 由 于 介 导 炎 
症 反 应 的 粒 细胞 缺乏 ,所 以 局 部 表现 可 不 明显 如 
严重 的 肺炎 在 胸 片 上 仅见 




















2. 要 i 








pe 或 周期 | 性 。 中 性 粒 细 
减少 或 同时 华 贫血 和 血小板 减少 ;分 
i 站 的 加 和 年 从 则 氛 断 也 省 帮助 .如 无 原 发 病 , 新 生 儿 粒 
抱 减 少 以 同 种 免疫 性 入 细胞 减少 症 及 先天 性 中 性 粒 细 胞 
减少 症 坡 为 可 能 .要 幼儿 期 以 原 发 性 门 喘 免疫 性 中 性 粒 台 
胞 减少 症 最 为 常见 ,成 人 慢性 中 性 粒 细 胞 减少 慢性 
继 发 性 自身 免 疲 性 中 性 pk 4 粒 
细胞 减少 着 最 为 多 喝 ; 以 急性 和 施 缺 乏 起 病 , 有 药物 暴 吉 
由 , 狂 情 风险 者 以 特 性 粒 细 胞 缺乏 症 地 为 可 能 。 

3. 各 性 粒 细 胞 续 乏 症 外 周 血 将 
以 下 .多 数 = 遇 .1x 10 工 . 分 类 中 粒 细 胞 上 
到 网 少 . 往 细 胞 核 呈 回 缩 , 胞 质 中 出 现 空 泡 
巴 细胞 及 单 核 细胞 相对 增多 ，, 肯 艇 象 
异 , 特 和 增 生 极 度 低 下 ,几乎 不 见 各 期 粒 细胞 . 浆 细 胞 ,淋巴 
细胞 太 网 状 细胞 增多 : 急 成 热 停滞 型 , 肯 备 增生 尚 可 .但 粒 
细胞 仪 哆 于 东 幼 粒 细 胞 ,中 幼 粒 阶段 以 下 几乎 不 匈 . 而 红 细 
胞 系 及 | 以 绷 胞 系 正常 前 者 戎 后 比 后 首 更 差 ， 当 恢复 
所 .外 疝 在 吕 . 有 有 时 可 超过 正常 值 的 用 傍 .其 至 







































细胞 数 均 在 0.5X10" /I 
1 盆 一 2 外 此 
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出 现 类 白血病 反应 

4. 对 原因 不 明 的 慢性 粒 细胞 减少 省 
室 检查 以 明确 粒 细 胞 减少 的 原因 :中 汉人 艇 
检测 :用 涌 上 腺 糖 皮质 激素 后 可 使 央 泽 放 .以 了 解 
肯 艇 贮备 粒 细 胞 的 量 及 释放 功能 。 汲 脉 滴 : 揽 化 可 的 松 
200mg 或 口服 小 尼 松 40mg,5 小 时 后 自强 上 和 包 计 - 数 较 用 药 前 
增加 2X10?/L 以 上 者 为 正常 。 加 粒 细胞 边缘 池 动 能 检测 ， 
皮下 注射 肾上腺 素 0. 2mg.20 分 钟 后 白细胞 计数 较 注射 前 
增高 2X10 /IL 或 较 注射 前 增 商 1 倍 以 J ge 
多 地 聚焦 于 血 实 的 内 皮 细 胞 上 人 
大 , 则 可 考虑 为 鼻 细胞 减少 。 辐 和 白 绸 
粒 细 胞 抗体 检测 : 名; 细胞 减少 者 的 ; 
清 中 可 测 得 抗体 .但 多 次 输血 者 或 经 有 
外 骨 船 细胞 培养 :观察 CFU-G， 可 了 解 干 ee 入 
有 无 缺陷 。 


【治疗 了 
中 性 粒 细 胞 减少 症 的 治疗 原 】 叫 和 方法 取决 于 其 病因 、 
Er 重度 和 是 否 合并 有 感染 忆 
急性 粒 细 胞 缺乏 症 伴 感染 性 
aa :有 关 标 本 进行 病原 微 生 物 增 和, 按 
经 验 性 治疗 的 “ 广 姥 盖 ” 原 则 立即 选用 搞 疗 , 迪 严重 
感染 者 应 遵循 “ 广 谱 、 高 效 . 足 量 " 原 则 ,选用 杀 菌 剂 并 塘 脉 
给 药 , 不 能 有 丝 蝶 延误 。 立即 选用 人 重组 粒 细胞 ( 粒 单 术 


胞 ) 集 落 刺 激 因 子 [DrhG-CSF 和 rhGM-CSFJ. rhG-CSP 较 


可 进行 下 列 实 验 
细胞 贮备 功能 




































人 






















rhGM-CSF 作用 强 而 快 ,常用 剂 各 为 5 一 10xg (kg，d), 皮 
以 上 可 停 用 。 人 i 并 


下 注射 , 待 粒 细胞 上 升 到 0.5X10” 






严重 感染 而 合适 抗 后 
选用 粒 细 胞 输 注 ,每 天 输 注 1 次 ,连续 3 一 + 天 , 输 注 时 应 加 


过 滤器 。 








护 性 全 ef 收 人 
/1 应 家 合用 抗 ko 来 和 抗 真 
国药 。 同 时 按 we rhG-CSF. 

3, 可 性 良性 中 性 粒 细 胞 减少 症 . 除 积极 寻找 粒 细胞 减 
i :促进 白细胞 增生 药 ( 如 利 自生 、 
1 均 人 缺乏 肯定 疗效 ,可 选用 1 一 这 
【到 有 效 . 行 区 月 无效. 可不 








好 























4. 病因 治疗 “应 亦 即 们 用 可 笑 药 物 和 荔 物 的 接触 , 免 
oti 剂 治疗 ， > 粒 



















细胞 减少 
和 和 脾 功 能 





i 进 可 选用 站 切除 治 闻 。 
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第 二 节 ”中 性 粒 细胞 
功能 障碍 


一 、 概 述 
成 熟 中 性 粒 细 胞 的 完整 结构 和 生化 功能 保证 了 其 能 识 
别 和 杀伤 病原 微生物 ,成 为 人 体 抵御 病原 微生物 侵 雍 的 第 
一 道 防 线 ,在 保护 皮肤 .黏膜 ,呼吸道 和 胃 肠 道 免 受 感染 中 
起 重要 作用 。 在 病原 微生物 侵入 后 2 一 上 小 时 内 ,中 性 粒 细 
胞 已 到 达 侵 入 的 部 位 。 粒 细胞 表面 的 糖 蛋白 CD11/CD18 
被 炎症 介质 激活 ,使 粒 细胞 很 容易 黏附 于 血管 内 皮 上 。 被 
病床 微生物 侵袭 的 组 织 不 断 地 释放 趋 化 因子 ,使 夭 附 于 血 
管内 皮 细 胞 的 粒 细 胞 移出 血 各 向 运动 至 炎症 部 位 。 
和 二 目 胞 春 食 被 调理 索 ( 常 为 IgG 和 某 些 补体 成 
发 生物 ,在 中 性 粒 细 胞 内 形成 春 噬 泡 。 在 春 
ea ,微生物 主旨 通过 中 性 站 组 元 说 粒 了 吸 爆发 激 
活 黄 种 方式 被 杀 死 。 中 性 粒 i 物 释 
放 入 存 叭 泡 内 或 泡 外 .这 上 
fae, \ 过 氧化 物 酶 、 胶 



























和 种 张 和 
呼吸 爆 
4 氢化 物 
! 胞 的 萧 附 \ 首 化 、 








玻 存 噬 的 病原 微生物 。 中 性 粒 
、 腊 颗粒 及 杀菌 功能 中 的 任何 一 项 缺 聊 , 均 可 导致 粒 细 
胞 功能 障 得 。 

中 性 


存 阶 


1 胞 功能 障碍 (disorders of neutrophil func- 





组。 前 者 罕见 ， 








和 重 的 细 





多 .但 其 主要 的 临床 表现 相似 . 即 反 复发 生 六 
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菌 感 染 。 亦 常 伴 有 中 性 粒 细 胞 减少 免疫 球 蛋白 或 补体 的 
异常 。 中 性 粒 细胞 功能 异常 的 筛选 试验 主要 有 :@ 血 涂 片 
观察 中 性 粒 细胞 的 形态 :@Rebuck 皮 窗 试验 :观察 粒 细胞 
的 趋 化 和 移动 功能 ;@@ 四 唑 氨 蓝 还 原 试验 CNBT) :检测 粒 
细胞 的 乔 喉 功能 和 呼吸 爆发 产生 过 氧化 物 的 活力 ;四 特殊 
染色 :检查 中 性 粒 细 胞 内 的 汲 过 氧化 物 酶 . 碱 性 磷酸 酶 等 ; 
@ 流 式 细 胞 术 检 测 外 周 血 中 性 粒 细胞 膜 表面 CD11、CD18 
或 CD15 受 体 的 表达 ,观察 粒 细胞 的 黏附 功能 。 


遗传 性 中 性 粒 细 胞 
功能 障碍 


(一 ) 中 性 粒 细胞 颗粒 功能 缺陷 
粒 细胞 杀菌 主要 机 制 之 一 ,颗粒 内 含 多 种 抗 微生物 蛋 
嗜 天 青 颗粒 含水 解 酶 .杀菌 肽 及 通过 氧化 物 槛 ;特异 性 颗粒 
含 胶 原 梅 和 乳 铁 和 蛋白。 中 性 粒 细胞 颗粒 功能 缺陷 可 直接 影 
响 其 杀菌 作用 。 

1. Chediak-Higashi 综合 征 es syndrome, 
CHS) ”是 一 种 罕见 的 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 . 系 LYST 
基因 突变 (该 基因 编码 溶 酶 体 运输 本 节 和 蛋白 ) 导 致 中 性 粒 细 
胞 腊 改 变 , 胞 质 内 出 现 巨大 畸形 和 功能 异常 的 深 酶 体 颗 粒 ， 
在 瑞 氏 染色 的 血 片 中 很 易 发 现 。 这 类 异常 不 仅 限 于 中 性 粒 
细胞 ,在 其 他 细胞 内 也 可 存在 。 中 性 粒 细胞 的 趋 化 及 杀菌 
作用 下 降 , 患 者 易 发 生 感染 ， 患 者 还 可 有 轻 度 出 血 倾向 \ 眼 
a 性 周围 神经 病变 等 。CHS 还 

合并 自然 杀伤 细胞 功能 缺陷 和 中 性 粒 细胞 数量 减少 ,这 i 
重 加 重 了 四 者 的 免疫 评 栅 ， 患者 能 在 一 生 中 任何 时 候 发 生 
疾病 加 速 .出 现 淋巴 瘤 样 病变 , 肝 、 脾 和 骨髓 内 多 克隆 本 淋 

巴 细胞 增殖 .在 没有 细菌 性 脓 毒 症 的 情况 下 出 斑 肝 有 瞳 大 和 
高 热 , 全 血细胞 减少 加 重 。 本 征 的 处 理 主要 是 防治 感染 ,项 
防 性 用 药 难以 奏效 。 维 生 素 C 口服 0.5 一 lg d, 对 部 分 患 
者 可 有 攻 助 。 有 合适 供 者 时 可 进行 异 基因 造血 于 细胞 移 
植 。 发 生 淋巴 瘤 样 疾病 时 .可 试用 大 剂量 申 涛 尼龙 涌 疗 后 
切除 脾 。 

2. 先天 性 特异 颗粒 缺乏 (congenital specific granule 
dificiency,CSGD) 是 一 种 非常 军 见 的 党 染色 体 
性 疾病 : 中 性 粒 细胞 赵 化 性 缺陷 ,难以 迁移 圣 炎 证 部 位 
CSGD 的 中 性 粒 细胞 在 电镜 下 可 见 晓 天 熙 区 
i 稀少 或 关 如 。 细 胞 核 分 叶 异 常 ， 












































前 呈 两 叶 , 似 











Palger-Huét 嘛 形 。 和 白细胞 碱 性 磷酸 酶 活力 减弱 。 与 其 粒 
相关 的 个 白质 也 恋 乏 .杀菌 能 力 受 损 。 患 者 易 发 生 各 Uo 


见 高原 区 引起 的 反复 、 严 重 感 染 。 皮肤 和 皮下 组 织 感染 党 
见 . 自 可 引 巡 琴 靖 和 般 形 ; 支气管 炎 和 肺炎 也 党 
可 必得 SMZ 或 到 拟 革 申 尝 克昌 









多 和 有 内 各! 
| 与 非 氧 化 型 杀 闪 ， 戎 若 中 秆 往 细胞 





杀菌 机 制 :J 
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脱 颗粒 作用 是 中 性 





第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


春 食 细菌 后 ,中 性 粒 细胞 的 颗粒 移 位 并 与 质 膜 内 隐形 成 天 
陛 泡 ,进而 与 溶 酶 体 融 合 形成 吞噬 体 ,颗粒 中 各 种 抗菌 蛋白 
水 解毒 随即 释放 出 来 ,此 过 程 称 脱 颗 粒 作用 ;@ 氧 依赖 性 杀 
菌 机 制 , 主 要 通过 NADPH 氧化 酶 的 激活 ,利用 氧 大 量 生 
成 活性 氧 物质 (ROS),ROS 有 杀菌 效应 ,又 称呼 吸 爆发 作 
用 。 遗 传 性 中 性 粒 细胞 杀菌 作用 缺陷 见于 慢性 肉芽 肿 病 ， 
艇 过 氧化 物 酶 缺乏 症 .G6PD 缺乏 症 、 谷 胱 匡 肽 还 原 酶 和 谷 
胜 甘 肽 合 酶 缺乏 证 。 

1. 遗传 性 通过 氧化 物 酶 缺乏 ”通过 氧化 物 酶 (MPO) 
存在 于 中 性 粒 细 胞 和 单 核 细 胞 内 的 嗜 天 表 颗 粒 中 。MPO 
基因 突变 引起 的 MPO 缺乏 是 最 常见 的 遗传 性 中 人 竹 粒 细胞 








-功能 缺陷 , 它 以 常 染 色 体 隐 性 遗传 方式 传递 。 有 报道 其 发 


病 率 可 达 1/4000。MPO 缺乏 的 中 性 粒 细胞 大 吃 细 获 和 真 
菌 的 功能 正常 ,其 烟 酰 胺 腺 嗓 叭 伐 酸 二 核 蔡 酸 (NADPH) 
氧化 酶 活性 并 不 受累 。 因 此 ,患者 发 生 感 染 的 机 会 并 不 增 
加 : 亦 常 无 其 他 临床 表现 。 由 于 HO: 杀 死 微生物 的 作用 
有 所 降低 , 当 糖 尿 病 患 者 或 其 他 免疫 功能 缺陷 者 合并 本 症 
时 ,会 发 生 内 脏 念珠 菌 感染 和 其 他 细菌 的 反复 感染 。 本 症 
号 者 大 多 是 在 做 血细胞 MPO 染色 时 偶然 被 发 现 , 亦 可 用 
分 光 光 度 计 来 定量 测定 。 患 者 一 般 无 须 治疗 。 
2. 慢性 肉芽 肿 病 ” 慢 性 肉芽 肿 病 (chronic granuloma- 
tous disease'CGD) 是 一 组 存 噬 细胞 不 能 表现 呼吸 爆发 的 遗 
传 性 疾病 。 大 约 2/3 的 患者 为 X 连锁 陷 性 遗传 病 ， 由 编码 
NADPH 氧化 酶 腊 结合 亚 单位 的 糖 强 白 91 吞噬 细 胞 氧化 
酶 基因 ( glucoprotein 91 phagocyte oxidase gene, EPp9 lr 
gene) 突 变 引 起 。 其 余 1/3 左右 患者 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ， 
由 NADPH 氧化 酶 胞 质 组 成 部 分 P47 (25%)、P67rtx 
(5%) 或 小 的 膜 结合 亚 单位 P22rsx(5 只 ) 基 因 缺陷 所 致 。 
诊断 本 病 的 初 得 试验 有 细菌 杀伤 实验 和 四 氮 唑 蓝 还 原 
试验 ,确诊 需 用 抗 NADPH 氧化 酶 不 同 亚 单位 的 单 克隆 抗 
体 做 Western blot 法 检测 。 如 果 Western blot 检测 各 亚 单 
位 盘 白 表达 水 平均 正常 但 呼吸 爆发 功 能 异常 ,表明 蛋白 质 
功能 存在 异常 。 有 缺陷 的 春 哗 细胞 可 以 正 训 处 理 许 多 细菌 
(肺炎 链球 菌 、 链 球菌 ) ,但 其 不 能 产 生 是 够 的 过 和 氧化 氨 , 因 
而 对 主要 依赖 存 叭 细胞 氧化 产物 杀 灭 的 细 苗 : 金黄 色 简 欧 
球菌. 假 单 胞 效 届 ,让 色 念珠 效 和 有 昌 将 等 ) 则 不 能 有 效 地 处 




















时 患者 自 屡 幼儿 期 好 可 吊 现 反复 、 严 重 、 难 以 渗 疗 和 恢复 
的 多 种 细 区 感 染 ,病灶 部 位 有 微 脓 肿 和 肉芽 肿 形 成 。 往 往 在 


10 岁 或 加 岁 前 多 





- 大 虹 新 型 








合并 着 (特别 旦 曲 效 六 对 CGD 
防 感 染 , 可 选用 复方 SMZ. 急 
物 ， 门 细胞 和 输 注 可 能 有 二 吉 . yy 
痛 系 将 切 能 的 改选 ， 异 基 内 造 看 
藻 疗 于 段 。 极 产生 的 G 生 PD 缺乏 辛 叫 者 中 性 料 细 胞 也 不 
能 去 纲 是 够 移 竖 驮 爆发 , 亦 可 有 类 似 COD 的 临床 表现 。 
(三 ) 中 性 粒 细胞 趋 化 性 缺陷 当中 性 新 细胞 自 血 管 


有 人 


训 用 是 组 的 抗菌 药 
上 扰 索 可 能 有 助 于 某 些 患 
上 细胞 移植 可 作为 报 后 的 


性感; 














内 皮层 游 出 ,进入 组 织 后 即 暴露 在 趋 化 物质 的 浓度 梯度 中 ， 
开始 趋 化 运动 。 趋 化 因子 与 中 性 粒 细胞 受 体 结合 引起 中 性 
镁 细胞 形态 变化 ,使 中 性 粒 细 胞 极 化 ,通过 伸缩 的 伪 足 爬 向 
感染 源 . 准 备 捕捉 病原 体 。 趋 化 性 缺陷 可 直接 影响 中 性 粒 
细胞 的 运动 。 遗 传 性 中 性 粒 细胞 趋 化 性 缺陷 上 分 罕见 。 如 
高 免疫 球 蛋 白 王 综合 征 ( hyperimmunoglobulin E synd- 
rome) 又 称 Jobe 综合 征 (Jobe syndrome)， 为 常 染 色 体 显 性 
遗传 ,最 常见 的 类 型 是 由 于 STAT3 基因 突变 ,引起 细胞 因 
子 信和 号 传导 异常 ,导致 粒 细胞 趋 化 功能 障碍 。 表 现 为 中 性 
粒 细 胞 活动 性 降低 伴 有 反复 皮肤 和 肺 部 感染 ,了 血 洲 IE 水 
平 显著 升 高 。 皮 肤 感染 的 显著 特点 是 没有 周围 红 ` 热 , 痛 的 
“ 冷 月 肿 ”。 

{ 四 ) 中 性 粒 细胞 狐 附 缺陷 中 性 粒 细胞 与 内 皮 细 胞 
的 黏附 作用 分 别 是 由 中 性 粒 细胞 表面 的 和 附 分 子 和 内 皮 细 
胞 表面 的 黏附 分 子 共 同 作用 的 结果 。 中 性 粒 细胞 黏附 性 增 
加 的 分 子 基础 是 整合 蛋白 B 亚 族 的 CD11/CD18 在 趋 化 因 
子 作用 下 表达 增加 并 被 激活 。 内 皮 细 胞 上 的 黏附 分 子 主 要 
是 免疫 球 蛋白 超 家 族 的 ICAM-1 和 VCAM-1 用 下 -选择 素 ， 
它们 被 细胞 因子 或 细 贡 产物 内 毒素 等 激活 ,通过 本 体 - 受 体 
反应 相互 识别 发 生 相 五 猪 附 作用 。 中 性 粒 细 胞 黏附 缺陷 导 
致 中 性 粒 细胞 在 循环 中 积 落 ,而 感染 灶 处 粒 细胞 却 很 少 。 
逮 传 性 白细胞 黏附 缺陷 症 (leukocyte adhesion deficiency， 
LAD) 是 一 组 党 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 发 病 率 约 为 百 万 
分 之 一 。 因 为 苛 附 分 子 表达 缺失 ;中 性 粒 细 胞 无 法 牢固 地 
黏附 在 炎症 部 位 的 内 皮 表 面 并 进行 跨 内 皮 细胞 迁移 所 致 。 
临床 特征 为 反复 软组织 感染 ,创伤 念 合 延迟 染 部 位 炎症 
反应 不 明显 ,局 部 没有 红 、 肿 和 脓 液 形成 。 严重 者 在 胎儿 或 
幼儿 期 即 发 生 奖 固 的 " 隐 芍 的 "皮肤 ,口腔 、 呼 吸 道 , 肠 道 和 
泌尿 道 细 菌 感染 ,和 脐带 脱落 延迟 伴 脐 炎 。 难 以 到 达 感 染 部 
位 的 中 性 粒 细胞 在 循环 血液 中 明显 增多 (可 高 达 100 
X10’/1), 易 被 误诊 为 类 白血病 反应 。 临 床上 有 三 型 : 
@LAD- 工 型 是 由 于 编码 CD18 的 基因 突变 引起 CD11/ 
CD18 缺乏 ;@LAD- 和 [型 是 LAD- 1 的 变异 型 .是 由 于 基因 
缺陷 导致 CD15s 表达 缺乏 ; @LAD-U 型 系 由 于 白细胞 上 

= 种 耻 整合 内 缺陷 引起 。 可 用 单 克隆 抗体 标记 流 式 细胞 
仪 直接 检测 中 性 粒 细胞 和 淋巴 细胞 膜 表面 吾 附 从 让 CDI/ 


站 


CD18, 如 无 CDIVCD18 表达 即 可 作出 诊断 。 有 的 患者 仪 部 














分 中 性 粒 细胞 上 可 测 得 CD11/CD18, 亦 有 患者 CD11/CD18 
表达 证 常 ,但 其 功能 异常 ,中 性 粒 细 胞 不 能 稳定 地 番 附 于 





管内 皮 细 胞 及 移行 。 约 3/4 以 上 的 患 儿 在 10 岁 以 前 死亡 。 
内面 :对 CDIHVCDI18 完全 缺乏 者 应 争取 及 时 进行 蜡 基 央 造 
血 芽 细胞 移植 。 基 因 兰 代 治 疗 被 认为 很 有 希望 但 尚 在 全 
究 中 。 

此 外 .中 竹 粒 细胞 肌 动 各 和 白 功 能 不 良 也 是 因 基 因 缺 陶 
河 响 中 性 粒 细胞 井 附 功能 ,细胞 不 能 形成 伪 是 发 生 趋 化 丰 
存 叭 反应 。 出 生 后 即 反复 发 和 感染 .但 不 会 化 尽 。 虹 基因 
造血 二 细胞 移植 有 效 。 























三 、 获 得 性 中 性 粒 细 胞 
功能 障碍 


疾病 、 应 激 、 药 物 或 某 些 治疗 可 直接 或 通过 免疫 异常 间 
接 影 响 中 性 粒 细胞 的 功能 .造成 获得 性 中 性 粒 细胞 功能 障 
碍 。 获 得 性 中 性 粒 细胞 功能 缺陷 患者 易 发 生 反复 的 化 脓 性 
感染 ,而 中 性 粒 细胞 被 过 度 激活 也 会 造成 组 织 损伤 ,促使 病 
情 亚 化。 多 种 血液 系统 恶性 疾病 ,包括 急 、 慢 性 白血病 、 骨 
迄 增 生性 疾病 、 骨 艇 增生 异常 综合 征 、 多 发 性 骨髓 瘤 和 淋巴 
瘤 等 , 均 有 不 同 程度 的 中 性 粒 细胞 功能 缺陷 。 糖 尿 病 和 肾 
训 竟 患者 中 性 粒 细胞 的 趋 化 .黏附 , 吞 只 和 杀菌 功能 均 有 受 
损 。 特 别 是 病情 未 被 适当 控制 的 患者 ,发 生 感染 的 可 能 性 
明显 增加 。 中 性 粒 细胞 的 激活 在 糖尿 病 血 管 并 发 症 的 发 生 
发 展 中 亦 起 一 定 的 作用 。 类 风湿 关节 炎 和 系统 性 红斑 狼疮 
患者 体内 的 免疫 复合 物 可 与 中 性 粒 细 胞 表面 的 Fe 受 体 结 
合 , 引 起 其 趋 化 功能 受 损 。 肝 硬化 .麻风 和 结 节 病 患 者 的 粒 
细胞 趋 化 功能 降低 。 缺 铁 和 营养 不 良 者 中 性 粒 细胞 的 杀菌 
功能 明显 减弱 。G- 细菌 败血症 、 胰 腺 炎 严重 创伤 .血液 透 
析 及 人 工 心肺 机 的 应 用 等 , 均 可 诱发 补体 C5 活化 (C5a) 和 
肿瘤 坏死 因子 CTNEF) 的 生成 增加 ,使 中 性 粒 细胞 过 度 激 
活 ,这 些 过 度 激活 的 中 性 粒 细胞 由 于 活动 能 力 减 弱 , 常 黏附 
于 基质 ,造成 炎症 部 位 的 大 是 积聚 。 与 此 同时 ,它们 还 可 以 
释放 一 些 蛋白 酶 和 有 毒物 质 , 诱 导 产 生 多 种 细胞 因子 ,使 组 
织 损伤 进一步 加 重 。 如 在 肺 毛细 血管 床 内 过 多 聚集 ,严重 
时 可 引起 急性 呼吸 窒 迫 综合 征 (ARDS)。 许 多 药物 可 抑制 
或 增强 中 性 粒 细胞 的 功能 。 秋 水 仙 素 非 举 体 抗 炎 药 、 抗 姜 
药 、 糖 皮质 激 籽 、 汉 上 腺 素 和 酒精 等 , 均 可 使 粒 细胞 的 一 项 
或 多 项 功能 受 损 。 肾 上 腺 素 能 直接 引起 血管 内 皮 细 胞 释放 
cAMP, 使 粒 细 胞 的 黏附 能 力 减 弱 , 而 从 边缘 池 迅速 释 放 至 
循环 池 ,血液 中 粒 细胞 显著 增多 。 糖 皮质 激素 和 酒精 亦 可 
使 粒 细胞 的 活动 和 吞噬 功能 受 损 。 众 多 的 抗菌 药物 ,对 粒 
细胞 的 功能 亦 有 不 同 程度 的 抑制 或 增强 作用 。 获 得 性 中 性 
粒 细胞 功能 障碍 的 处 理 以 治疗 原 发 疾病 为 主 。 


四 、 遗 传 性 中 性 粒 细 胞 
形态 异常 


如 跟 传 性 Pelger Huat 畸形 (中 性 粒 细 胞 核 分 时 异 第， 
多 为 双 叶 核 ,为 常 染 色 体 显 性 遗传 性 疾病 )、AlderReilly 噶 
常 ( 中 性 粒 细 胞 内 出 现 紫 黑色 粗大 颗粒 的 Alder-Reilly 小 
体 ,为 常 染 色 体 隐 性 遗传 )。jJordan 异常 (家 族 性 白细胞 内 
出 现 多 个 空 细胞 形态 改变 ,但 多 不 引起 
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三节” 叭 血细胞 综合 征 


林 果 为 


叭 血细胞 综合 征 (hemophagocytic syndrome), 又 称 吃 
血细胞 淋巴 组 织 细胞 增生 症 (HLH) ,是 一 组 因 多 种 致 病因 
素 导致 活化 的 淋巴 细胞 和 组 织 细胞 增生 ,分泌 大 世 炎 证 性 
细胞 因子 所 引起 的 多 器 官 高 炎症 反应 综合 征 。 其 发 生机 制 
可 能 是 致 病因 素 激 活 工 淋巴 细胞 ,引起 工 细 胞 介 导 的 细胞 
因子 风暴 .从 而 刺激 和 激活 大 量 组 织 细胞 增生 并 硬 噬 血 细 
胞 。 其 临床 表现 可 由 高 浓度 炎症 性 细胞 因子 来 解释 .高 热 
可 由 I-1 和 IL-6 引起 ,全 血细胞 减少 系 高 浓度 的 TNF-a 
和 IFN-y 对 骨 角 的 抑制 ,TNF 抑制 脂 蛋 白 脂 酶 引起 高 甘油 
三 酯 血 症 ,激活 的 巨 噬 细 胞 分 泌 铁 蛋白 及 纤 溶 酶 原 激 活 物 ， 
后 者 引起 纤 溶 亢 进 ,激活 的 淋巴 细胞 致 可 溶性 I-2 受 体 浓 
度 升 高 .激活 的 淋巴 细胞 和 组 织 细 胞 在 各 器 官 浸润 导致 肝 
脾 大 及 肝 功 能 受 损 。 


【临床 类 型 】 

(一 ) 原 发 性 (家 族 性 ) 噬 血细胞 综合 征 (family he- 
mophagocytic syndrome) ”为 常 染色 体 或 性 染色 体 隐 性 路 
传 性 疾病 ,可 分 为 家 族 性 噬 血 细胞 综合 征 和 发 生 于 革 些 点 
发 性 免疫 缺陷 病 如 Chediak-Higashi 综合 征 、Griscelli 综 ; 
征 XX 连锁 淋巴 增殖 性 疾病 、Wiskout-Aldrich 综合 征 等 的 
HLH 两 种 3 家 族 性 噬 血 细胞 综合 征 已 知 有 穿孔 索 基 
因 PRRI (定位 于 10q21-22) 突 变 .UNGCI13D 基因 (定位 于 
17q25) 突 变 及 STX11 基因 (定位 于 6d24) 突 变 等 , 导 敏 工 
细胞 和 巨 只 细胞 激活 失控 ,从 而 产生 大 是 细胞 央 
于 。 散 发 病例 常 无 家 族 忠 。 本 病 常 可 国 伴 发 感 梁 市 诱发 ， 
该 时 其 难 和 继 发 性 HLH 区 别 。 好 发 于 2 周一 主 岁 的 婴 幼 
儿 .70% 在 1 岁 以 内 发 病 .2.3 的 患者 发 生 在 同胞 昂 弟 姐妹 
间 . 病 情 发 展 迅 速 . 匈 发 热 . 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 , 黄 盖 .上 腹 
水 .多 数 患 者 出 现 神经 系统 症状 ,可 在 发 疾 早 划 . 然 多 数 
在 病程 后 其 出现。 病程 短 .预后 鉴 . 术 经 治 闻 者. 中 位 吓 
存 期 约 2 个 月 . 仅 少 数 4io) 串 儿 生 存 期 全 1 年 .各 种 治 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


(二 ) 继 发 性 (反应 性 ) 叭 血细胞 综合 征 ( secondary he- 
mophagocytic syndrome) 
1. 感染 相关 噬 血 细胞 综合 征 (infection-induced he- 
mophagocytic syndrome) ”由 于 早年 报告 本 病 与 病毒 感染 
有 关 , 故 命名 为 病毒 相关 性 噬 血 组 织 细胞 综合 征 。 半数 以 
上 为 EB 病毒 ,其 次 为 疱疹 类 病毒 、 巨 细胞 病毒 、 腺 病毒 、 人 
类 微小 病毒 (HPV-B19) 、Q 热 病毒 .流感 病毒 及 麻疹 病毒 
等 。 以 后 发 现 其 他 病原 体感 染 也 能 引起 ,如 革 兰 阳性 和 阴 
性 细菌 .结核 伤寒、 麻风 、 李 司 特 菌 、 布 氏 杆 菌 、 梅 毒 \ 支 原 
体 、 真 菌 .原虫 等 ,因此 改称 为 感染 相关 喉 血 细胞 综合 征 ,但 
以 EB 病毒 感染 最 为 常见 ,儿童 多 见 , 患 者 常 在 轻 度 病 毒 血 
_ 症 2 一 6 周 后 突然 出 现 明显 的 全 身 症状 ,多 发 生 于 有 人 免疫 缺 
有 陷 的 患者 。 
| 2. 恶性 肿瘤 相关 峰 血 细胞 综合 征 (malignancy-induced 
hemophagocytic syndrome) ”见于 急性 白血病 .淋巴 瘤 、 多 
发 性 骨髓 瘤 、 胚 细胞 肿瘤 、 胸 腺 瘤 、 骨 癌 等 。 但 以 非 替 奇 金 
淋巴 瘤 最 常见 ,特别 是 血管 内 大 B 细胞 淋巴 瘤 \ 外 周 工 细 
胞 淋巴 瘤 `EB 病毒 相关 工 细 胞 淋巴 瘤 .NK/T 细胞 淋巴 
瘤 \ 皮 下 脂 膜 炎 样 细胞 淋巴 瘤 。 间 变性 大 细胞 淋巴 痛 合 
并 噬 血 细胞 综合 征 以 往常 误诊 为 恶性 组 织 细胞 病 。 可 与 感 
染 伴 发 。 恶 性 工 淋巴 及 组 织 细胞 促 发 生成 大 量 细胞 因子 ， 
致 巨 只 细胞 过 度 激活 ,从 而 诱发 本 证。 
3. 伴 发 于 自身 免疫 病 的 巨 噬 细 胞 活化 综合 征 (macro- 
phage activation syndrome) 也 是 一 种 继 发 性 只 血细胞 综 
合 征 ,见于 幼年 类 风湿 关节 炎 .成 人 Still 病 等 。 





【临床 与 实验 室 特征 】 

1 典型 的 临床 表现 ”起 病 急 又 ,进行 性 加 重 ,高 热 . 宕 
战 , 关 节 肌 肉 酸痛 , 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 , 黄 冶 及 中 枢 神经 系 
统 症状 。 

2. 血细胞 减少 ”外 周 血细胞 减少 ,可 一 系 、 两 系 或 三 
系 血 细胞 减少 。 

3 肝 功 能 异常 ”血清 转氨酶 、 胆 红 素 可 增高 ,甘油 三 
熏 .LDH、 铁 蛋白 (SF) 增 沿 , 糖 化 铁 蛋 白 百分比 降低 ,LDH 
可 赵 过 1000U/L,SF 可 之 1000kg/L。 
4. 凝血 障碍 “凝血 酶 原 时 间 延 长 ,血浆 纤维 蛋白 原 减 
低 ` 纤 维 绰 白 降解 产物 增多 。 尤 以 血浆 纤维 蛋白 原 降低 其 
为 突出 .甚至 可 <<lg/L。 
5. 免疫 学 检查 异常 ”多 数 病例 示 周 辣 血 液 或 骨骸 工 
细胞 增多 ,CD8” 细胞 比例 增高 ,CD4” 和 CD8- 细胞 比值 异 
> ,11.-10 














草草 


i 动 期 血清 IFN-y 水 平和 IFN-a 水 平 世 








浓度 也 乡 增高 ,血浆 巨 噬 细 胞 炎症 蛋白 C(MIP)-1a 增高 .NK 
么 低 或 缺乏 .血浆 可 溶性 CD25( 可 溶性 IT -2 受 
病理 学 检 


查 ”发现 只 血细胞 现象 . 骨 通 涂 片 示 增 生 减 低 .组 织 细 胞 显 
蓄 增 生 . 可 有 明显 的 春 哈 血细胞 现象 . 称 浇 血细胞 .每 个 组 
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织 细胞 春 哈 血细胞 的 数量 少 则 2 一 3 个 ,多 则 10 多 个 ,可 为 
红细胞 ,也 可 为 有 核 细胞 。 淋 巴结 活检 :受累 的 淋巴 结 被 膜 
完整 ,淋巴 细胞 减少 ,生发 中 心 区 域 消失 ,春晓 性 组 织 细胞 


【诊断 与 鉴别 诊断 了 

国内 尚 无 统一 的 诊断 标准 ,国外 组 织 细 胞 协会 2004 年 
修订 的 诊断 标准 , 凡 符 合 以 下 8 条 标准 中 5 条 即 可 以 诊断 ， 
@@O 发 热 超过 1 周 , 宇 38. 5C;@ 脾 大 ;@ 两 系 或 三 系 血细胞 
减少 ;@ 血 甘油 三 醋 升 高 ( 宇 3mmol/L) 和 (或 ) 纤 维 蛋 白 原 
下 降 (二 1. 5g/L) ;@ 血 清 铁 蛋白 升 高 ( 宇 500pyg/1);@ 血 浆 
可 溶性 CD25 升 高 ( 宇 2400U/ml) ;ONK 细胞 活性 下 降 或 
缺乏 ;@ 骨 骨 、 脾 . 脑 消 液 或 淋巴 结 发 现 叭 血细胞 现象 。 分 
子 诊断 符合 HLH 也 可 诊断 。 

单 凭 骨 藤 涂 片 找到 鸣 血 细胞 而 无 相应 的 临床 表现 不 能 
诊断 为 噬 血 细胞 综合 征 .因为 有 不 少 临 床 情况 可 以 出 现 少 
量 哈 血细胞 。 有 主张 将 哈 血 细胞 数 届 定 为 写 2%( 占 骨髓 有 
核 细胞 ), 宇 5%( 占 组 织 细胞 ) ,但 必须 注意 这 是 人 为 的 , 依 
据 肯 藤 涂 片 发 现 噬 血 细胞 诊断 本 症 的 灵敏 度 不 高 , 常 需 要 
连续 多 次 骨髓 穿刺 或 骨 甸 活 检 以 提高 阳性 率 。 

本 证 须 与 恶性 组 织 细 胞 病 ( 简 称 恶 组 ) 相 鉴别 ' 恶 组 可 
见 异 常 组 织 细胞 .多 核 巨 组 织 细胞 浸润 ,其 组 织 细 胞 的 春 噬 
现象 不 及 本 症 明显 , 旦 恶 组 淋巴 结 病变 是 沿 窗 状 辽 向 实质 
侵犯 ,此 与 本 症 有 所 不 同 。 





【治疗 】 了 

治疗 的 目标 除 治疗 原 发 病 外 ,应 尽快 抑制 危及 生命 的 
过 度 的 炎症 反应 。 可 选择 肾上腺 皮质 激素 ,由 于 地 赛 米松 
易 透 过 血 脑 屏 障 , 宜 首选 地 塞 米松 。 环 胞 素 (Cs 介 ) 可 抑制 
本 细胞 活化 。 静 脉 用 大 剂量 免疫 球 和 蛋白 对 病毒 相关 噬 血 细 
胞 综合 征 有 特殊 作用 。 依 托 泊 共 CVP-16) 在 单 核 细胞 和 组 
织 细胞 有 很 高 的 活性 ,对 抑制 组 织 细胞 有 了 明 旺 疗效 , 宜 用 时 
使 用 。 具 体 用 法 可 参考 HLH-2004 方案 :初始 治疗 (第 
1 一 8 周 ) ,包括 地 塞 米 松 l0omg/(m’ * 帆 共 2 周 , 依 次 5mg 
(md) 共 2 周 ,2. 5mg/(m:，。d) 上 其 2 周 及 1.25mg/(m*。 
由 共 1 周 ,第 8 周 内 逐渐 减 停 ; 依 托 泊 苷 150mg'm 静脉 泣 
注 ,第 1.2 周 每 周 2 次 ,第 3 一 8 周 每 周 1 次 ; 环 孢 素 A 
6mg/(kg。 山 口服 。 如 有 神经 系统 症状 , 则 在 第 3、4、5.6 
周 各 加 用 1 次 精 注 MTX 联合 地 塞 米松 。 初 始 治疗 日 标 是 
使 点 者 获得 缓解 。@@ 继 续 治疗 (第 9 一 40 周 ), 地 塞 米松 
1l0mg/(m*。qd) 共 3 天 , 隔 周 1 次 ;依托 泊 背 150mg/mi 药 








直到 有 条 件 的 患者 进行 造血 干细胞 移植 治疗 。 北 
院 采 用 大 剂量 中 泼 尼龙 联合 撩 达 拉 滨 加 或 不 加 丙 
种 球 蛋白 治疗 方案 ,15 周 总 体 生 存 率 可 达 60. 3%。 
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第 四 节 ” 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 
细胞 增生 症 

高 怡 瑾 

明 格 汉 斯 细胞 组 织 细胞 增生 症 (Langerhans cell histio- 

Sytosis,LCH) 旧称 组 织 细胞 增生 症 X(histiocytosis X) , 包 

括 嗜 酸性 肉芽 肿 (eosinophilic granuloma), Hand-Schiiller- 

Christian 病 (Hand-Schiiller-Christian-disease) 和 Letterer- 

Siwe 病 (Letterer-Siwe disease) 是 一 组 以 朗 格 汉 斯 细胞 

(Langerhans cells, LCs) 克 隆 性 增生 和 聚集 为 特征 的 疾患 。 

多 见于 儿童 ,估计 儿童 每 年 发 病 率 是 (2~5)/1 000 000。 但 
也 可 见于 成 人 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

与 机 体 免疫 系统 功能 紊乱 有 关 。LCs 是 一 种 具有 抗原 
递 星 作 用 的 人 树 突 状 细胞 (dendritic cells, DCs)。 正 常 DC 
在 成 熟 过 程 中 ,细胞 逐渐 失去 摄取 和 处 理 抗原 的 能 力 ,而 逐 
渐 表 达 与 抗原 递 星 作用 相关 的 分 子 。LCH 病灶 部 位 的 
LCs 是 一 类 不 完全 成 熟 的 DCs, 其 细胞 具有 一 定 的 迁徙 能 
力 ,但 与 正常 DC 相 比 ,细胞 增殖 能 力 强 而 抗原 北 择 作用 
罚 。 某 些 特定 细胞 因子 的 持续 高 水 平 (可 以 是 病灶 局 部 .也 
可 以 是 全 身 ) 是 LCH 患者 的 另外 一 个 特征 。 其 中 高 水 平 
的 白介素 -10 和 转化 生长 因子 -8 与 这 些 LCs 功能 和 表 型 发 
育 不 成 熟 有 关 。 但 是 ,关于 LCH 是 反应 性 疾病 还 是 恶性 
疾病 仍 存在 争论 。 





【临床 表现 】 

临床 表现 极为 多 样 ,从 单纯 骨 质 破坏 到 多 器 官 病变 。 
骨 融 病变 约见 于 70% 一 80% 的 患者 。 依 次 以 颅骨 、 下 歧 
骨 , 肋 骨 和 骨盆 受累 最 多 。 可 表现 为 骨 缺 损 、 痛 性 肿 账 、 突 
了 腿 和 乳 突 炎 导 敏 的 顽固 性 中 耳 炎 ( 耳 流 脓 ) 及 牙齿 松动 脱落 
等 。 皮 疹 约 见于 50% 的 患者 。 多 少 不 一 .成 批 出 现 ,主要 
分 布 于 鸳 二 头皮、 发 际 和 颈 部 ,为 淡 红 色 楼 米 大 小 次 压 疹 ， 
中 央 可 结 病 脱 悄 , 也 可 为 出 血性 ,湿疹 样 或 脂 溢 性 皮炎 样 。 
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肠 道 病变 可 表现 为 腹泻 , 骨 散 受累 者 可 出 现 苍白 和 出 血 等 
表现 。 肺 部 病变 , 轻 者 表现 为 咳嗽 , 重 者 出 现 呼吸 急促 、 呼 
吸 困 难 ,甚至 气胸 。 肝 脏 受 累 患 者 会 出 现 黄 冶 和 水 肿 等 。 
垂体 或 下 丘脑 受累 的 儿童 可 以 多 饮 、 多 尿 等 中 枢 性 尿 崩 症 
的 表现 为 首发 症状 。 一 般 而 言 ,年 龄 越 小 患 儿 临床 表现 越 
重 ,发 热 ,消瘦 等 全 身 症状 明显 ,年 长 儿 多 临床 表现 较 轻 , 常 
以 骨 质 破坏 为 唯一 表现 。 孤 立 的 肺 部 病变 几乎 仅见 于 青 
年 ,特别 是 吸烟 者 。 

根据 病变 范围 ,本 病 分 为 两 大 临床 类 型 。 

(1) 单 系统 LCH: 多 见于 5~15 岁 儿 童 。 进 一 步 分 为 
单 部 位 型 (如 单个 肯 缺 损 、 孤 立 皮 疹 或 单个 淋巴 结 病变 ) 和 
多 部 位 型 (如 多 部 位 骨 质 破坏 和 多 个 淋巴 结 病变 ) 。 

(2) 多 系统 LCH: 指 两 个 或 两 个 以 上 器 官 系统 受累 ， 
可 伴 有 或 不 伴 有 器 官 功 能 异常 。 好 发 于 婴 幼 儿 ,尤其 是 2 
岁 以 下 小 儿 , 起 病 一 般 较 急 ,发热 .苍白 和 消瘦 等 全 身 症 状 
较为 明显 。 进 一 步 分 为 低 危 组 和 高 危 组 。 低 危 组 ,无 危险 
脏 器 (肝脏 、 肺 、 脾 或 造血 系统 ) 病 变 , 约 占 多 系统 LCH 的 
20%。 高危 组 ,一 个 或 多 个 危险 脏 器 受累 ,死亡 率 高 , 占 多 
系统 LCH 的 80%。 


【辅助 检查 】 

LCH 患者 骨 质 破坏 在 X 线 平 片上 多 呈现 典型 的 穿 凿 
样 ,透明 病灶 。 但 是 , 颅 底 病 变 往往 较为 隐匿 ,CT 或 MRI 
可 以 帮助 诊断 , 椎 体 病灶 也 可 以 压缩 性 骨折 为 表现 。 不 典 
型 病例 ,影像 学 上 骨 质 变化 还 可 出 现 “ 肿 瘤 样 ?改变 。 一 般 
认为 ,LCH 的 骨 质 破坏 ,放射 性 核 素 检查 的 敏感 性 不 如 X 
线 平 片 检查 。 骨 通 受 累 或 者 出 现 继 发 噬 血 细胞 综合 征 的 患 
者 ,外 周 血 象 可 以 呈现 全 血细胞 减少 。 肺 部 受 囚 的 患者 , 早 
期 X 线 平 片 呈现 间 质 改变 , 随 着 疾病 进展 可 以 出 现 玫 性 
变 ,其 至 典型 的 * 蜂 梨 " 样 改变 , 肺 功 能 也 有 可 能 受 影响 。 对 
于 肝 脾 大 的 患者 ,肝脏 功能 异常 也 易 见 。 


详细 询问 病史 并 体格 检查 是 正确 诊断 的 基础 。 难 以 解 
释 的 皮疹 、 不 典型 的 肌肉 骨髓 肿 痛 、 耳 流 脓 和 烦 渴 都 是 
LCH 患者 非常 特征 性 的 临床 表现 。 琉 终 确诊 依赖 于 病理 
组 织 学 诊断 。 受 累 组 织 免疫 组 化 染色 见 到 CDla 和 (或 ) 
CD207(langerin) 阳 性 的 组 织 细 胞 是 日 前 诊断 LCH 的 “ 金 
标准 ”"。 电 镜 下 见 到 Birbeck 频 粒 现在 已 很 少 在 临床 使 用 。 
以 往 的 一 些 诊断 指标 ,如 皮疹 印 片 中 找到 形态 正常 的 网 状 
细胞 或 组 织 切片 中 S-100 蛋白 .weD 甘 串 糖 酶 和 花生 凝集 
经 不 能 作为 确诊 指标 。 值 得 一 提 的 是 .LCH 







诊断 只 有 建立 在 正确 的 临床 背 坚 基础 全 才 有 
意义 。 本 病 极 易 误诊 . 常 将 LCH 骨 病 变 误 诊 为 居 性 共 
鳃 炎 


诊断 明确 后 ,根据 患者 受 昧 器 官 系统 的 多 少 和 程度 进 
行 临床 分 组 诊断 。 融 和 危 组 . 指 有 一 个 或 多 个 高 危 器 官 系统 
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受累 ( 肝 、 脾 、 骨 和 散 或 肺 ) 的 患者 ;中 危 组 , 指 患者 有 多 个 器 
官 /系统 受累 ,但 无 高 危 脏 器 累及 ; 低 危 组 , 指 仅 单个 系统 
(可 以 是 多 部 位 ) 损 害 或 局 部 特殊 部 位 受 侵 ( 中 枢 神 经 系统 
受 损 或 椎 骨 及 椎 管内 软组织 占 位 )。 临 床 分 组 对 制订 治疗 
方案 和 评价 预后 有 重要 意义 。 


【治疗 】 
目前 我 国 还 没有 儿童 LCH 治疗 的 指导 方案 。 国 际 组 
织 细胞 协会 的 LCH- 工 /I/ 亚 系列 治疗 方案 和 由 德国 、 奥 
地 利 等 欧洲 国家 参加 的 DAL HX 83/90 系列 治疗 方案 是 
国际 上 比较 知名 的 治疗 LCH 的 多 中 心 研究 。DAL-XH 
83/90 方案 按照 上 述 危 险 度 分 组 进行 联合 化 疗 。 诱 导 治疗 
为 期 6 周 ,连续 口服 汰 尼 松 (PDN) ,联合 应 用 长 春 碱 
(VBL) 依托 泊 昔 (VP 16) ,接着 进入 维持 治疗 期 ,持续 斑 
嗓 叭 (6-MP) 口 服 ,并 每 3 周一 次 PDN、VBL、VP16 或 再 加 
甲 毛 蝶 叭 (LMTX) 冲 击 治疗 ,总 疗程 52 周 。 国 际 组 织 细胞 
协会 LCH 系列 方案 按照 同样 危险 度 分 组 实施 联合 化 疗 ， 
但 为 了 减少 与 VP16 相关 的 二 次 肿瘤 的 发 生 , 在 方案 中 减 
少 或 不 再 使 用 VP16 ,部 分 患者 的 疗程 缩短 至 26 周 。 

对 于 联合 化 疗 治疗 儿童 LCH, 有 如 下 观点 ,诱导 方 
案 强 度 越 高 ,诱导 反应 良好 率 越 高 ;@ 诱 导 期 化 疗 反应 是 判 
定 预 后 的 可 靠 因素 ,反应 欠 佳 的 患 省 应 及 时 使 用 更 强烈 的 
化 疗 方案 ;如 有 危险 器官 功能 受累 者 且 对 常规 化 疗 反 应 不 
佳 的 患者 ,预后 很 差 ; 四 较 长 的 维持 治疗 时 间 可 能 会 减少 患 
者 的 复发 率 和 后 遗 症 的 出 现 ;@ 选 择 化 疗 药物 时 ,应 考虑 某 
些 药物 可 能 会 增加 药物 相关 二 次 肿瘤 的 发 生 。 

对 高 危难 治 性 LCH 病例 ,现今 临床 没有 有 效 治疗 手 
段 。 通常 采用 包括 烧 化 剂 . 赣 环 类 ,长 春 碱 类 和 铂 类 的 联合 
强化 疗 。 但 是 ,这 些 联合 强化 疗 不 能 提高 难 治 性 LCH 患 
者 的 生存 率 ,也 不 能 防治 疾病 的 反复 复发 。 患者 最 终 往往 
死 于 感染 和 (或 ) 器 官 功能 衰竭 。 2- 搞 脱氧 腺 苷 (2-CDA) 与 
何 糖 胞 普 的 联合 化 疗 以 及 低 强度 预 处 理 方案 的 异 基因 造血 
干细胞 移植 是 目前 初步 认为 可 用 于 这 部 分 患者 的 治疗 
措施 。 

对 单 灶 性 骨 LCH 也 可 采用 局 部 刊 除 术 ， 滴 入 肾上腺 
皮质 激 索 或 局 部 低 剂 量 放 疗 ,而 不 主张 外 科 切 除 ， 以 免 引起 
蝴 形 。 双 肚 酸 看 类 药物 可 抑制 破 骨 细胞 活性 ,可 减少 骨 质 
做 坏 , 绥 解 骨 痛 。 尺 崩 症 一 旦 发 生 , 较 难 逆转 ,可 按 尿 崩 症 
党 疗 (参见 本 书 中 尿 崩 症 的 相关 内 容 )。 

总 之 ,对 诱导 期 治疗 反应 如 何以 及 是 否 有 高 危 回 官 受 
崇 是 决定 治疗 效果 最 重要 的 预后 因素 。 对 多 系统 受累 的 高 
和 危 患 者, 提高 化 疗 强度 才 有 可 能 改善 存活 率 。 对 于 诱导 期 

治疗 反应 不 佳 的 患者 早期 进入 挽救 方案 治疗 可 能 可 以 减少 
爷 亡 座 ， 























〖 预 后 】 


LC 是 一 种 槛 性 疾病 。 如 果 疾 病 反 复 持续 5 年 以 上 ， 
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患者 多 会 出 现 屎 崩 症 .身材 矮小 ,智力 受 损 . 骨 骨 问 题 ,慢性 
肺 部 疾病 或 听力 损失 等 后 遗 症 。 长 期 随访 还 发 现 ,这 部 分 
患者 恶性 疾病 的 发 生 率 增加 ,特别 是 淋巴 冶 和 白血病 。 
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第 五 节 ”恶性 组 织 细胞 病 
林 果 为 


恶性 组 织 细 胞 病 (malignant histiocytosis) 简 称 恶 组 ， 
1939 年 由 Scott 及 Robb-Smith 首次 报告 定名 为 “组 织 细胞 
髓 性 网 状 细胞 增生 症 ”,1966 年 Rappaport 改 为 恶性 组 织 细 
胞 病 。 国 内 于 20 世纪 50 年 代 开始 报道 本 病 , 初 定名 为 “ 恶 
性 网 状 细胞 病 ”,70 年 代 国 内 学 者 经 研究 认为 肿瘤 细胞 并 
非 米 自 网 状 细胞 而 来 自 组 织 细胞 ,因此 将 其 改 为 恶 组 。 近 
年 来 随 着 免疫 学 、 细 胞 遗传 学 和 分 子 生物 学 的 进展 ,对 恶 组 
肿瘤 细胞 来 源 提出 了 异议 ,认为 过 去 诊断 的 恶 组 绝 大 多 数 
病例 实 为 间 变 性 大 细胞 淋巴 瘤 ( 工 或 孔 细 胞 型 ,CD30 ， 
ALK- 或 ALK- ), 仪 有 极 少 病例 肿瘤 细胞 确 有 组 织 细胞 
标记 ,而 认为 存在 真性 恶 组 。 因 此 目前 临床 诊断 恶 组 必 
须 十 分 慎重 ,确定 本 病 前 应 认真 排除 反应 性 组 织 细胞 增 
多 症 、 叭 血细胞 综合 征 、, 间 变性 大 细胞 淋巴 瘤 。2001 年 发 
表 的 WHO 分 类 ,已 无 此 疾病 名 称 , 而 将 具有 多 器 官 累及 
的 恶 组 归 人 播 散 性 组 织 细 胞 肉瘤 (disseminated histiocytic 
Sarcoma) 。 

本 病 可 见于 任何 年 龄 ,以 15 一 40 岁 占 多 数 (68. 4%)， 
男女 之 比 约 为 3 : 1, 起 病 急 又 ,病程 短促 ,凶险 。 常 以 不 明 
原因 的 发 热 为 首发 症状 ,多 为 持续 高 热 , 也 有 不 规则 热 , 弛 
张 热 ,间歇 热 。 大 多 数 患 者 有 全 血细胞 减少 , 旦 进行 性 贫 
血 、 粒 细胞 缺乏 、 出 血 及 各 种 继 发 性 感染 。 肝 、 脾 ,淋巴 结 因 
异常 组 织 细胞 温润 而 逐 浙 增 大 ,但 不 一 定 同 时 发 生 。 黄 靖 
常 在 后 期 出 现 ,主要 由 于 肝 实 质 细胞 损害 及 肝 门 淋巴 结 肿 
大 ,压迫 胆管 所 致 。 其 他 非 造 血 器 官 均 可 挫 及 ,如 肺 消 化 
道 . 心 、 肾 \ 浆 膜 腔 、 皮 肤 等 。 由 于 病灶 散在 芋 多 发 性 ,不 均 
匀 和 不 规则 性 , 故 临床 表现 多 种 多 样 ,缺乏 特异 性 , 极 易 

革 艇 涂 片 可 找到 多 少 不 -- 的 各 种 措 常 组 织 细胞 ,其 中 
具有 诊断 价值 的 包括 ,名 异形 组 织 细胞 :细胞 体积 大 ,可 达 
20 一 40pm，, 形 状 畸 异 , 核 卵 圆 或 不 规则 , 核 膜 较 厚 而 清晰 ， 
悦 染 色 质 粗 网 状 , 核 仁 隐 显 不 一 , 常 较 大 . 胞 质 丰 窜 嘲 硕 性 ， 
常见 空 泡 , 亦 可 见 细 的 嗜 柴 胺 蓝 颗 粒 ; 名 多 核 巨 组织 细 胞 : 
体积 其 大 , 达 30pm 以 上 ,外 形 不 规则 , 胞 质 浅 监 ,无 颖 粒 或 


















仅 有 少数 细 颗 粒 ,通常 含 3 一 6 个 或 多 叶 核 , 核 仁 隐 显 不 一 。 
吞噬 型 .淋巴 样 和 单 核 样 组 织 细胞 也 见于 其 他 疾病 ,因此 没 
有 特异 诊断 价值 。 由 于 骨 骨 受 累 程 度 不 一 ,病灶 分 布 不 均 
匀 , 宜 反复 多 部 位 穿刺 ,可 提高 诊断 的 阳性 率 。 骨 艇 或 肝 、 
脾 、 淋 巴结 及 其 他 受累 组 织 的 病理 切片 也 可 见 各 种 异常 组 
织 细胞 浸润 , 旦 多 样 性 ,成 灶 性 或 片 状 分 布 , 极 少 形成 团 块 ， 
组 织 结构 可 部 分 或 全 部 破坏 .有 助 于 诊断 。 

确定 真性 恶 组 的 关键 在 于 发 现 的 异常 组 织 细胞 具有 组 
织 细 胞 标记 。 恶 组 细胞 CD68- , 胞 质 溶菌 酶 (十 ) ,酸性 磷 
酸 酶 呈 强 阳性 反应 ,能 被 酒石酸 所 抑制 ;非特 异性 酯 酶 呈 弥 
漫 性 中 度 到 强 阳性 ,能 被 振 化 钠 所 抑制 ;中 性 粒 细胞 破 性 傍 
酸 酶 染色 阳性 率 和 积分 明显 低 于 正常 , 血 系 标记 包括 POX 
染色 和 wASD- 所 乙酸 蔡 酯 酶 呈 阴 性 反应 , 工 或 B 细 胞 免疫 
表 型 及 TCR 和 Ig 基因 重 排 册 如 .S-100 蛋白 和 CDla( 一 )， 
oa- 抗 胰 ( 麻 ) 蛋 白梅 和 血管 紧张 素 转 换 酶 呈 阴 性 反应 。 

恶 组 的 化 疗 方案 与 非 答 奇 金 淋巴 瘤 相 仿 。 可 选用 : 
CHOP( 环 磷 酰 胺 、 多 弛 比 星 、 长 春 新 碱 , 泼 尼 松 ).BCHOP 
《上述 方 案 加 博 来 每 素 )、BCHOP 加 大 剂 世 甲 复 蝶 险 或 依 
托 泊 葵 与 阿 糖 胞 蔡 联 用 。 国 内 郁 知 非 等 报道 应 用 米 托 总 
醒 、 环 磷 酰 胺 、 洛 莫 司 汀 ,长春 新 不 和 泼 尼 松 联合 化 疗 取 得 
较 好 疗效 。 有 报道 应 用 同 种 异 林 因 骨 履 移 植 治 疗 取 得 满 蔚 
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六 节 ” 溶 酶 体 贮 积 症 


高 怡 瑾 


溶 酶 体 贮 积 症 (lysosomal storage disease) 是 一 组 由 于 
溶 酶 体 功能 缺陷 而 导致 的 疾病 。 共 有 40 余 种 ,主要 是 由 于 
溶 酶 体 水 解 酶 缺乏 ,少数 与 蛋白 通路 上 辅助 因子 缺陷 或 受 
体 受 损 有 关 。 其 中 最 常见 的 是 脂 质 贮 积 病 , 包 括 法 布 里 病 、 
区 谢 病 和 尼 曼 -匹克 病 。 这 些 疾病 都 是 由 于 编码 脂 质 降解 
酶 的 基因 突变 所 致 。 脂 质 降解 酶 的 缺陷 使 特定 脂 质 ( 底 物 ) 
或 其 代谢 产物 在 深蓝 体内 贮 积 。 这 3 种 疾病 都 可 以 较 晚 发 
病 , 在 成 人 期 才 出 现 临床 证 状 。 但 是 戈 谢 病 和 尼 巡 -匹克 疾 
均 有 严重 的 婴儿 型 。 





一 、 法 布 里 痪 


法 布 里 病 (Fabry disease.ED) 是 一 种 入 连锁 隐 性 遗传 
的 先天 性 糖 神经 莱 脂 Cglucosphingolipid) 代 谢 病 。 突 变 基 
内 位 于 Xq22。 发 病 是 由 于 溶 酶 体 & 半 和 乳糖 谋 酶 和 活 狂 疯 





第 六 章 ” 粒 细胞 、 组 织 细胞 疾病 


如 或 降低 ,使 脂 酰 靖 胺 配 三 己 糖 苷 (globotriaosylceramide) 
和 相关 的 糖 神经 鞘 脂 在 溶 酶 体 进 行 性 积聚 , 致 各 受累 系统 
出 现 相应 临床 表现 .如 神经 系统 (疼痛 )、 皮 肤 ( 血 管 角 质 瘤 、 
少 汗 、 角 膜 辉 和 晶状体 混浊 )、 肾 脏 ( 蛋 白 尿 、 肾 衰竭 )、 心 血 
管 (心肌 病 、 心 律 不 齐 ) 和 耳蜗 前 庭 及 脑 血管 (暂时 性 脑 缺 血 
发 作 或 脑 卒中 ) 等 。 

典型 FD 病例 ,儿童 期 就 可 以 出 现 临床 表现 , 且 男孩 比 
女孩 症状 出 现 更 早 。 其 中 ,疼痛 和 血管 角质 瘤 最 为 常见 。 
疼痛 表现 为 发 作 性 疼痛 和 慢性 疼痛 两 种 形式 ,前 者 又 称 为 
“法 布 里 危 象 ”, 疼 痛 从 肢 端 开始 逐渐 向 肢体 及 身体 其 他 部 
位 葛 延 。 血 管 角质 瘤 可 累及 全 身 , 但 一 般 在 脐 周 和 腑 部 最 
多 。 随 着 年 龄 增长 ,蛋白 尿 、 皮 功能 不 全 高 血压 \ 心绞痛 、_ 
心肌 缺 血 或 梗死 以 及 脑 血 管 病变 等 表现 会 逐渐 明显 。 

男性 病例 ,FD 的 确诊 有 有赖 于 测定 血浆 或 培养 细胞 中 w 
半 乳 糖苷 酶 A 的 活性 。 部 分 女性 患者 的 临床 表现 较为 不 
典型 , 且 酶 活性 测定 可 能 正常 ,所 以 必须 对 其 进行 分 子 基 因 
型 诊断 。 产 前 诊断 也 可 通过 绒毛 膜 或 羊膜 细胞 的 醇 活 性 检 
测 及 DNA 分 析 来 实现 。 

传统 上 FD 没有 特异 而 有 效 的 治疗 ,患者 出 现 展 误 竭 
后 只 能 接受 肾 移植 和 长 期 的 血液 透析 治疗 .大 多 数 患 者 在 
40 岁 以 前 死 于 尿毒 症 或 心 脑 疾病 。 但 近年 ,重组 a 半 乳 糖 
音 酶 (Fabrazyme) 的 替代 治疗 已 被 证 实 是 安全 而 有 效 的 ， 
并 在 欧美 国家 常规 使 用 。 











二 、 总 谢 病 

戈 谢 病 (Gaucher disease) 是 一 种 由 于 葡 和 葡 糖 脑 营 脂 在 
单 核 - 巨 噬 细 胞 内 沉积 所 致 的 莘 欧 糖 脂 质 贮 积 奖 病 。 为 常 
染色 体 隐 性 遗传 。 其 突变 基因 位 于 1q21。 基 因 突 导致 
B- 葡 萄 糖 脑 苷 脂 酶 (B-glucocerebrosidase) 人 缺 乏 。 本 病 的 严 
重 ; 理性 残留 多 少 有 关 。 在 单 核 - 巨 唆 系 统 中 (特别 是 
骨 黎 ?找到 戈 谢 细胞 是 本 病 的 病理 特征 。 戈 谢 细胞 是 由 于 
莉 萄 糙 脑 音 脂 在 胞 质 内 沉积 所 致 。 戈 谢 细 胞 浸润 号 体 各 肪 
器 可 以 引起 相应 临床 症状 :如 脾 大 及 与 之 相伴 的 腹部 不 适 ; 
贫血 及 全 身 乏力 ;由 于 血小板 减少 或 凝血 功能 障 但 而 导 政 
的 出 血 ; 肝 大 .上 肝 功 能 异常 :以 及 一 系列 上 骨 铝 病变 ( 肿 痢 


加 
线 中 可 见 皮质 路 松 、 骨 皮质 变 洲 生疏 变 )。 中 性 

























胞 数量 减少 或 功能 受 损 ,患者 可 以 有 反复 感染 。 脐 、 皮 肽 、 眼 
基 腊 是 可 见 黄色 模 形 斑 , 肾 脏 、 心 胜 和 神经 系统 者 可 







为 少见 。 
统 上 .本 病 分 为 3 个 亚 型 :四 工 型 ( 非 神经 病变 型 ); 
临床 最 多 网 . 占 90 路 以 上 。 进 办 范围 内 平均 发 
150 000 一 1 100 000. 俱 在 犹太 人 后 裔 ! 















年 以 后 或 老 
往往 临 床 专 现 不 旦 型 . 骨 铝 病变 比 肝 脾 大 、 


明显 : 过 下 型 4 寻 发 性 神经 病变 型 ): 几 二 


= 起 六 的 患 并 
必 杰 宣 


现 和 神往 

















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


变 , 常 在 婴儿 期 死亡 。@ 卫 型 (慢性 神经 病变 型 ): 亚 急性 起 
病 , 神 经 系统 可 以 累及 , 常 在 儿童 或 青年 期 死亡 。 

戈 谢 病 应 作为 不 明 原 因 肝 脾 大 、 骨 痛 和 易 出 现 次 斑 的 
鉴别 诊断 病 种 ,根据 临床 及 骨 艇 或 肝 、 脾 、 淋 巴结 等 组 织 中 
找到 戈 谢 细胞 ,可 作 初 步 诊断 。 戈 谢 细胞 胞 体 大 :直径 约 
20 一 80nm, 多 呈 卵 圆 形 , 含 有 一 或 数 个 偏心 胞 核 , 核 染色 质 
皮 样 条 纹 结构 , 糖 原 和 酸性 磷酸 酶 染色 呈 强 阳性 。 必 须 注 














缓慢 的 、 进 行 性 的 神经 系统 退行 性 病变 过 程 , 肝 脾 大 相 比 A 
型 和 B 型 患者 轻 ,可 存活 至 成 年 。 

结合 临床 如 骨 入 中 找到 尼 曼 -匹克 细胞 可 初步 诊断 本 
病 。 尼 曼 - 匹 克 细 胞 为 充满 脂 质 的 泡沫 细胞 , 直径 20 一 
100pm, 有 -一 个 胞 核 , 呈 偏 心 位 ,染色 质朴 松 , 可 见 2 一 3 个 
核 小 体 , 胞 质 充满 空 泡 , 呈 泡沫 样 ,PAS 染色 空 泡 中 心 呈 阴 
性 , 泡 壁 阳性 ,酸性 磷酸 酶 星 阴性 。 骨 入 找 到 泡沫 细胞 类 似 
尼 曼 -匹克 细胞 尚 见于 其 他 溶 酶 体 贮 积 症 和 某 些 组 织 细胞 





意 假 性 广 谢 细胞 可 见于 慢性 粒 细胞 白血病 多 发 性 骨髓 瘤 、 
骨 移 增生 异常 综合 征 、 地 中 海 贫血 及 肺结核 等 。 但 确诊 依 
赖 于 检测 外 周 血 白细胞 或 培养 细胞 内 B. 葡 萄 糖 脑 童 脂 酶 活 
性 。 诊断 明确 的 患者 可 进一步 进行 分 子 诊断 , 即 基因 测序 
」 以 发 现 葡萄 糖 脑 昔 脂 酶 基因 的 突变 位 点 ,并 以 此 作为 家 族 
Vj 中 的 先 证 者 进行 遗传 咨询 。 

对 于 工 型 和 没有 神经 系统 病变 的 正 型 戈 谢 病例 ,葡萄 
糖 脑 音 脂 酶 ( 伊 米 董 酶 的 蔡 代 治疗 是 目前 的 标准 治疗 手 
段 。 酶 蔡 代 治疗 可 以 逆转 患者 血液 系统 改变 和 某 些 脏 器 
功能 的 损害 ,提高 生活 质量 。 虽然 骨 痛 和 骨 质 路 松 等 表 
现 可 以 减轻 ,但 骨 坏 死 \ 骨 纤维 化 和 骨 质 溶解 并 不 可 逆 。 
酶 替代 治疗 对 于 了 型 和 有 神经 系统 改变 的 交 谢 病 患 者 
无 效 。 


三 尼 灵 - 匹 克 痛 


传统 认为 , 尼 曼 - 匹 克 病 (Niemann-Pick disease， NPD) 

系 由 于 酸性 鞘 磷脂 酶 (sphingomyelinase) 缺 乏 ， 导致 其 底 物 
畏 磷 脂 在 单 核 - 巨 叹 细 胞 中 堆 内 ,是 一 组 常 染色 体 隐 性 遗传 
疾病 。 根 据 临 床 表现 ,分 为 4 个 亚 型 :DA 型 :婴儿 早期 即 
出 现 严 重 的 神经 系统 退行 性 病变 ,多 在 2~3 岁 死 亡 ;@B 
型 :在 儿童 期 或 成 年 期 诊断 ,慢性 病程 ,内 脏 受 累 明 显 ,但 不 
累及 神经 系统 ;QC 型 神经 系统 受累 呈现 亚 急 性 病程 , 同 
时 伴 有 轻微 的 内 脏 色 D 型 :临床 表现 同 C 型 NPD, 但 
仅 指 米 自 新 新 科 夏 地 区 的 人 群 (Novo Scotia Acadian 
origin)。 肯 前 研究 认为 : 尼 昌 -匹克 病 各 临床 亚 型 的 发 病 机 
制 有 所 不 同 。 A 型 和 BB 型 NPD 都 是 由 于 酸性 稍 供 脂 茸 缺 
乏 所 致 ;而 CC 大 和 了 D 型 则 是 由 于 基因 缺陷 导致 胆 固 醉 转运 
缺陷 所 敏 , 故 更 多 的 认为 是 胆 固 醉 贮 积 病 而 非 萌 磷脂 贮 积 
病 ,NPC]I 和 XNPC2 是 已 发 现 的 胆固醇 转运 缺陷 相关 的 基 
因 。 炳 变 肪 器 找到 尼 皮 -匹克 细胞 是 本 病 的 病理 特征 。 尼 
部 此 到 细胞 利 戈 谢 细胞 可 以 通过 组 织 化 学 特点 加 以 鉴别 ， 
但 是 尼 曼 - 严 克 细 胞 可 见于 其 
人 A 型 NPD 患者 临床 表现 较为 均一 ,出 生 时 表现 正常 ， 

生 后 6 个 月 左右 出 现 明 显 的 肝 牌 大 和 神经 运动 系统 发 育 迟 
缓 ,以 后 进行 性 恶化 而 早期 死亡 。B 型 NPD 患者 临床 表现 
较为 多 样 .有 叶 脾 大 , 肺 切 能 受 损 多 在 儿童 期 被 发 现 , 并 随 着 
年 龄 增长 而 加 重 .但 没有 神经 系统 表现 。(C 型 NPD 常 表现 
为 新 生 儿 黄 阁 时 间 延 长 .1--2 年 后 才 恢 复 正 常 ,然后 进入 
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病 , 须 注意 鉴别 。 但 是 确诊 必须 通过 酶 活性 测定 和 分 子 诊 
断 。A 型 和 B 型 NPD 患者 酸性 蒜 磷 脂 酶 活性 明显 减低 ( 正 
常 值 的 1% 一 10%) ,而 C 型 NPD 患者 酸性 畏 磷 脂 酶 活性 
仅 轻微 减低 (正常 值 的 50% 一 75%)。 培 养 的 纤维 细胞 中 
发 现 胆固醇 转运 缺陷 以 及 相应 的 基因 缺陷 (CNPC1 和 
NPC2) 用 于 确诊 C 型 患者 。 对 于 有 先 证 者 的 NPD 家 庭 ， 
DNA 序列 分 析 可 帮助 发 现 杂 合子 患者 。 

目前 而 言 ,没有 任何 一 型 的 NPD 有 特异 性 治疗 。 蜡 基 
因 上 骨 骨 移植 仅 对 极 少 部 分 型 NPD 患者 有 效 。 
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第 七 节 ，” 其 他 少见 组 织 细胞 
与 树 突 状 细胞 疾病 
许 小 平 


〖 树 突 状 细胞 肿瘤 】 

(一 ) 概述 正常 树 突 状 细胞 按 起 源 可 分 为 两 大 类 。 
第 一 类 起 源 于 CD34- 的 角 系 干细胞 (myeloid stem celD , 包 
括 问 质 树 突 状 细胞 (interstitial DC) 、 朗 格 汉 斯 树 突 状 细胞 
《Langerhans DC)、 浆 细胞 样 树 突 状 细胞 (plasmacytoid 
DCO) . 指 突 树 突 状 细胞 (interdigitating DC); 第 二 类 起 源 于 
间 充 质 十 细胞 (mesenchymal stem cell) ,主要 有 滤 泡 树 突 
状 细胞 (iollicular DC) 和 成 纤维 细胞 性 网 状 细胞 
(fibroblastic reticulum cell) 。 

树 突 状 细胞 肿瘤 是 一 种 较为 少见 的 肿瘤 。WHO 
(2001) 造 血 与 淋巴 组 织 肿瘤 分 类 将 其 分 为 朗 格 汉 斯 组 织 细 
胞 增生 症 、 朗 格 汉 斯 细胞 肉 阅 、 指 突 树 突 状 细胞 肉 


(interdigitating dendritic cell sarcoma /tumor) , 滤 泡 树 突 状 














细胞 肉 瘤 / 肿 痛 (follicular dendritic cell sarcoma/tumor)b 


及 酝 突 细胞 肉瘤 /非特 指 型 (dendritic cell sarcoma.not oth- 





erwise specificed) 。 近 年 随 着 这 类 病例 的 报道 和 研究 逐步 
增多 , WHO(2008) 造 血 与 淋巴 组 织 肿瘤 分 类 将 其 修订 为 
起 源 于 庆 格 汉 斯 细胞 的 肿瘤 (tumours derived from Lange- 
rhans cells) 、 指 突 树 突 状 细胞 肉瘤 Cinterdigitating dendritic 
cell sarcoma) , 滤 泡 树 突 状 细胞 肉瘤 (follicular dendritic cell 
sarcoma) 以 及 其 他 罕见 树 突 状 细胞 肿瘤 (other rare 
dendritic cell tumours) 。 此 外 ,还 新 增加 一 个 独立 的 疾病 
类 型 , 即 播 散 性 幼年 型 黄 瘤 (disseminated juvenile xan- 
thogranuloma) 。 

朗 格 汉 斯 组 织 细胞 增生 症 已 在 其 他 章节 中 叙述 ,本 章 
仅 介绍 指 突 树 突 状 细胞 肉瘤 ` 滤 泡 树 突 状 细胞 肉瘤 、 其 他 罕 
见 树 突 细胞 肿瘤 和 播 获 性 幼年 型 黄 瘤 。 

(二 ) 指 突 树 突 状 细胞 肉瘤 。” 指 突 树 突 状 细胞 肉瘤 
(interdigitating dendritic cells sarcoma. IDCS) 国 内 文献 也 
有 译 为 并 指 状 树 突 状 细胞 肉瘤 , 指 突 状 树 突 状 细胞 肉瘤 或 
交 指 状 树 突 状 细胞 肉瘤 等 。 本 病 极为 罕见 , 现 有 文献 大 多 
为 单个 或 小 样本 系列 的 病例 报道 。 以 成 人 为 多 见 .也 可 见 
于 儿童 ,中 位 发 病 年 龄 51.4 岁 (6 一 77 岁 ). 男 性 略 多 于 女 
性 。 病 因 和 发 病 机 制 尚 不 明确 , 偶 有 报道 本 病 与 低 度 恶性 
B 细 胞 淋巴 瘤 或 工 细胞 淋巴 瘤 相 关 。 病 变 主要 累及 淋巴 
结 ,但 皮肤 和 软组织 等 结 外 部 位 也 有 报道 。 淋 巴结 病变 主 
要 累及 副 皮 质 区 ,可 存在 残留 的 渡 泡 。 肿 痛 细 胞 一 致 表达 
S-100 和 波形 蛋白 (vimentin) ,CDla 和 langerin 阴性 。 束 
蛋白 (fascim) 通 常 阳性 或 变异 ,CD68、CD15 和 溶菌 酶 弱 阳 
性 ,p53 核 染 色 可 以 强 阳 性 。 滤 泡 状 树 突 细胞 标记 CD21、 
CD23 和 CD35 阴性 ,其 余 MPO、CD34、 特 异 的 也 细胞 和 工 
细胞 相关 抗原 .CD30 内 皮膜 抗原 (epithelial membrance 
antigen, EMA) 和 细胞 角 蛋 白 (cytokeratins) 均 不 表达 。 

Ki-67 指 数 通 常 为 10% 一 20%( 中 位 数 11%)。 间 杂 的 小 淋 
巴 细胞 多 数 为 工 细胞 系列 ,'B 细胞 几乎 缺乏 。 电镜 检查 
Birbeck 颗粒 阴性 。 
临床 过 程 一 般 呈 侵袭 性 ,大 约 半数 病例 死 于 本 病 。 内 
脏 器 官 如 肝 、 听 、 肾 以 及 肺 常 被 累及 。 疾 病 分 期 与 预后 关系 
较为 密切 ,而 组 织 学 特征 与 临床 结果 似 无 明确 的 相关 性 ， 
(三 ) 滤 泡 树 突 状 细胞 肉瘤 ”小 泡 树 突 状 细胞 肉瘤 
(follicular dendritic cell sarcoma, FDCS) 是 与 FDC 具有 相 
似 的 形态 和 表 型 特征 的 梭 形 及 卵 加 形 细胞 的 肿 瘟 性 增生 。 
病因 和 发 病 机 制 都 不 清楚 ,炎症 性 假 肿瘤 样 变异 型 
(inflammatory pseudo-tumor-like variant) 与 EB 病毒 明显 
相关 。 在 肿瘤 性 梭 形 细胞 可 检测 到 EB 病毒 编码 的 RNA 
(EBER) ,Southern blotting 研究 证 明 病 毒 以 episomal 克隆 
性 游 册 体形 式 存在 。 
发 病 以 成 年 人 为 主 ,中 位 发 病 年 龄 34 岁 (范围 17 一 78 
岁 ) ,性 别 无 明显 差异 。 但 性 假 肿 瘤 样 变 异型 以 女性 为 
多 见 。 文 献 报 道 少 数 病例 发 病 与 Castleman 病 有 关 , 以 透 
明 血 管 型 为 常见 。 一 些 患 者 可 以 由 Castleman 病 进展 为 
FDCS, 也 有 发 现 丙 种 病理 改变 同时 存在 省 。 












第 六 章 ” 粒 细胞 、 组 织 细胞 疾病 


1/2 一 2/3 的 患者 存在 淋巴 结 病变 ,以 颈 部 淋巴 结缘 及 
最 为 多 见 。 也 可 累及 腑 下、 纵隔 、 肠 系 膜 和 腹膜 后 。 淋 巴结 
外 的 肿瘤 常 可 见于 扁桃 体 、 口 腔 、 骨 上 肠 道 、 肝 、 脾 ,软组织 、 皮 
肤 以 及 和 乳腺。 肿块 常 较 大 .中 位 直径 5em。 肿 瘤 发 生 转 移 
的 部 位 以 淋巴 结 、 肺 和 肝 为 多 见 。 肿 况 一 般 星 无 痛 性 缓慢 
生长 过 程 , 除 炎 症 性 假 肿 瘤 样 变异 型 外 ,一 般 全 身 症 状 并 不 
多 见 。 但 肿瘤 生长 在 腹部 者 可 有 腹 冯 。 罕 见 病例 可 有 副 瘤 
性 天 疱 疮 表现 。 

免疫 表 型 特征 为 一 个 或 多 个 滤 泡 树 突 细 胞 标记 阳性 ， 
如 CD21、CD35、CD23、KiM4p 以 及 CAN42。Clusterin 几 
乎 总 是 强 阴 性 ,而 在 其 他 树 突 状 细胞 肿瘤 通常 阴性 或 弱 阳 
性 。 此 外 , 肿 交 细胞 桥 粒 斑 和 蛋白 (desmoplakin)、 波 形 和 蛋白 
Cvimentin)、 束 蛋白 (fiascin)、 表 皮 生 长 因子 受 体 和 HLA- | 
DR 表达 常 为 阳性 。 表 皮膜 抗原 、S-100 蛋白 和 CD68 阳性 | 
率 变 异 较 大 。 偶尔 也 可 见 表 达 细 胞 角 和 蛋白 .CD45 或 
CD20。CDla 溶菌 酶 .MPO、CD34、CD3、CD79a、CD30 和 
HMB45 表达 阴性 。Ki-67 标记 范围 1% ~ 25% (平均 
13%)。 肿 瘤 细胞 超 微 结构 检查 不 应 见 到 Birbeck 颗粒 和 
大 量 溶 酶 体 。 

肿瘤 的 生物 学 行为 旦 惰性: 类似 于 低 或 中 等 度 的 软 组 
织 肉瘤 。 大 部 分 患者 治疗 策略 是 采取 手术 完全 切除 肿瘤 ， 
然后 根据 情况 是 否 加 以 放射 治疗 及 化 疗 。 半 数 以 上 的 患者 
会 出 现 局 部 复发 。 肿 瘤 转移 约见 于 25 兴 的 患者 ,可 发 生 于 
数 年 后 。 至 少 10% 一 20%% 的 患者 最 终 死 于 本 病 。 

FDCS 患者 具有 以 下 特征 时 预后 较 差 :中 细胞 形态 变 
异 显著 :@ 肿 瘤 内 可 见 广泛 性 凝固 性 坏死 :四 增殖 指数 高 ; 
二 肿瘤 最 大 直径 之 6cm; 转 肿瘤 位 于 上 腹腔 内 。 

(四 ) 其 他 罕见 的 树 突 状 细胞 肿瘤 ” 当 树 突 状 细胞 肿 
瘤 无 法 归 和 人 定义 明确 的 组 织 细胞 和 和 树 突 状 细胞 肿瘤 类 型 
时 ,可 用 此 名 。 其 他 军 见 的 树 突 状 细胞 肿瘤 (other rare 
dendritic cell tumours) 可 以 是 起 源 于 散 系 的 树 突 状 细 胞 ， 
如 不 能 确定 的 桂 突 状 细胞 肿 癌 (indeterminate dendritic cell 
tumour) :也 可 能 是 起 源 于 基质 细胞 ,如 成 纤维 细胞 性 网 状 
细胞 肿瘤 。 除 了 这 两 种 类 型 外 ,临床 上 可 能 还 会 遇 到 一 些 
仍然 不 能 分 类 的 树 突 状 细胞 肿瘤 . WHO(2008) 分 类 建议 
暂 将 它们 称 之 为 " 树 突 状 细胞 肿瘤 烽 特 指 型 ”。 

1. 成 纤维 细胞 性 网 状 细胞 肿瘤 ”成 纤维 细胞 性 网 状 
细胞 肿瘤 (fibroblastic reticular cell tumour) 极 为 罕见 .文献 
报告 的 "细胞 角 蛋 白 阳 性 间 质 性 网 状 细胞 瘤 (cytokeratin- 
positive interstitial reticulum cell tumour)” 可 能 与 其 为 同 
一 实体 。 肿 瘤 可 发 生 在 淋巴 结 、 脾 及 软组织 。 组 织 学 特点 
与 不 泡 树 突 状 细胞 内 疗 和 才 大 细胞 肉瘤 相似 .但 缺 
乏 这 些 肿瘤 的 免疫 表 型 谱 。 组 仿 查 的 男 一 发 现 是 分 散 
存在 的 细 长 耽 原 纤维 。 电 镜 下 可 见 榨 形 2 女 评 延伸 
的 细胞 质 和 类 似 于 肌 成 2 几 钨 的 大 征 。 肿 六 细 胞 对 平 滞 
肌 册 动 斑 白 . 结 重 由 Cdesminy 、 细胞 前 绰 白 和 CD68 的 免疫 
反应 不 一 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


本 病 临床 过 程 差 异 较 大 ,一 些 患者 可 死 于 本 病 。 
2. 不 能 确定 的 树 突 状 细胞 肿瘤 ”不 能 确定 的 树 突 状 
细胞 肿瘤 (indeterminate dendritic cell tumour) 也 是 一 种 裕 
形 细胞 至 卵 圆 形 细胞 肿瘤 性 增生 . 表 型 特征 与 正常 的 不 能 
确定 的 细胞 (可 能 为 朗 格 汉 斯 细胞 的 前 体 细胞 ) 相 似 。 临 床 
极为 罕见 .可 与 低 度 恶性 B 细胞 淋巴 瘤 有 关 。 
患者 的 典型 表现 为 一 个 或 多 个 普通 的 丘疹 、 结 节 或 斑 
块 .通常 无 全 身 症状 。 病 变 一 般 发 生 在 皮肤 ,但 也 可 发 展 至 
皮下 脂肪 组 织 。 浸 润 为 弥漫 性 ,增生 的 肿瘤 细胞 与 朗 格 汉 
斯 细胞 类 似 . 胞 核 有 凹陷 和 核 裂 , 胞 质 丰 富 , 哮 酸性。 可见 
多 核 的 巨大 细胞 。 一 些 病例 细胞 呈 梭 形 。 分 裂 率 在 患者 个 
体 之 间 变 异 较 大 。 噶 酸性 浸润 通常 不 存在 。 超 微 结构 显示 
| 这 些 细胞 缺乏 Birbeck 颗粒 。 可 混合 有 指 突 状 细胞 突起 ， 
;但 缺乏 恬 粒 。 增 生 细 胞 表达 S-100 和 CDla. 但 langerin 阴 
”性 。 特 异 的 B 细胞 和 T 工 细胞 标记 .CD30、 组 织 细胞 标记 
CD163, 滤 泡 树 突 状 标记 CD21、CD23、CD35 均 为 阴性 。 
CD45、CD68 溶菌 酶 .CD4 可 不 同 程度 阳性 表达 。Ki-67 阳 
性 指数 变异 不 一 。 有 个 案 报 道 雄 激素 受 体 基 因 检 测 为 克 
降 性 。 
临床 过 程 差异 较 大 。 有 的 患者 可 自发 性 缓解 ， 也 有 的 
迅速 进展 ,有 伴 发 急性 艇 细胞 白血病 的 个 例 报告 。 本 病 的 
预后 因素 不 明 。 
(五 ) 播 散 性 幼年 型 黄 瘤 。 播 散 性 幼年 型 黄 靖 (juvenile 
xanthogranuloma.JXG) 的 细胞 起 源 尚 有 争论 ,尽管 表 达 巨 
唆 细 胞 表 型 ,但 因 FYla 和 fascin 表达 阴性. 故 有 人 认为 起 
源 于 皮肤 / 间 质 树 突 状 细胞 。 
病因 来 明 , 有 人 认为 与 神经 纤维 痛 病 1 型 (neurofibro- 
matosis type [ . NF-I ) 有 关 ; 两 者 共存 者 易 患 幼年 型 慢性 























闵 单 核 细胞 白血病 (JMMI)。 也 可 见 到 本 病 与 朗 格 汉 斯 细 
胞 疾病 共存 


最 为 常见 。 黏 膜 损害 多 见于 
呼吸 道 有 统 如 硬 脑膜 
眼 肝脏 、 肺 ,淋巴 结 和 骨 赃 都 可 被 累及 。 

免疫 表 型 检测 CDla 和 langerin 阴性 .S-100 阳性 不 超 
过 20 共 下 硼 a 和 fascin 可 阳性。 但 以 上 均 非 是 JXG 特征 
性 标记 。 
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FF 部位 的 病变 可 以 导 严 重 后 果 黄 至 死亡 。 


:已 报道 的 病例 都 呈 良 性 表现 。 但 脑 组 织 、 硬 脑膜 、 
得 体 印 


〖 其 他 少见 组 织 细胞 疾病 】 
(一 ) 窦 状 组 织 细胞 增生 伴 巨 大 淋巴 结 病 ” 实 状 组 织 
细胞 增生 化 巨大 淋巴 结 病 (sinus histiocytosis with massive 
jympha denopathy.SHMI) 是 一 种 原因 不 明 的 良性 淋巴 结 
增生 插 奖 病 . 又 称 Rosai-Dorfman 病 CRDD)。 主 要 特征 是 
党 给 纪 绚 胞 增 千 伴 淋 巴 绪 肝 大 ,以 及 组 织 细 胞 质 内 有 所 
丘 顷 胸 的 现象 Cemgperipolesis 因 政文 称 伴 大 天 淋巴 结 









闻 





胞 增生 辣 (sinus histiocytosis with massive Jypip 


hadenopathy,， SHMI)。 该 病 多 发 生 于 淋巴 结 , 约 25%% 一 
43%% 的 病例 发 生 于 淋巴 结 外 。 病 理 组 织 学 特征 是 显著 增生 
的 组 织 细胞 体积 巨大 , 胞 质 丰 富 ,吞噬 活跃 。 淋 巴结 外 
RDD 可 发 生 于 皮肤 、 软 组 织 、 中 枢 神 经 系统 、 呼 吸 道 , 肾 脏 
骨骼 系统 等 。 

RDD 的 病因 仍 不 清楚 ,目前 有 两 种 观点 ,一 是 特殊 感 
染 ,二 是 自身 免疫 功能 失调 。 少 数学 者 曾 对 RDD 作 病 原 学 
研究 ,发 现 部 分 RDD 病变 组 织 中 可 检测 到 人 类 疱疹 病毒 6 
型 (HHV-6) .HHV-8、EBV、HPV 和 巨细 胞 病毒 。 本 病 的 
组 织 学 改变 较 特 殊 , 诊 断 并 不 困难 。 但 如 果 对 本 病 缺 乏 认 
识 , 则 可 能 发 生 误 诊 。 组 织 形态 上 需 与 反应 性 窦 组 织 细胞 
增生 、 转 移 性 恶性 黑色 索 瘤 、 转 移 性 瘤 \Langerhans 细胞 肉 
芽 肿 相 鉴别 。 另 外 , 某 些 进展 型 的 SHML 临床 上 与 恶性 淋 
巴 瘤 相似 ,加 上 本 病 在 光 镜 下 淋巴 结 结构 的 破坏 的 特征 , 偶 
尔 会 使 不 熟悉 本 病 的 病理 医师 误诊 其 为 恶性 淋巴 瘙 。 

国内 外 大 多 数 文 献 认为 SHML 是 良性 增生 性 病变 , 少 
数 病 例 预后 不 良 。 治 疗 包括 手术 切除 ,放疗 ,化 疗 和 应 用 激 
素 等 ,部 分 病例 可 自行 消退 。 淋 巴结 外 RDD 由 于 术 前 很 难 
确诊 , 目 前 报道 以 手术 切除 为 主 ,适当 扩大 手术 范围 ,应 彻 
底 清除 病变 组 织 以 预防 复发 ,对 病变 残留 或 复发 者 可 采用 
糖 皮质 激 业 治疗 或 放疗 。 

(二 ) Erdheim-Chester 病 Erdheim-Chester 病 (ECD)， 
又 称 脂 质 肉芽 肿 病 ,是 一 种 罕见 的 非 朗 格 汉 斯 细胞 组 织 细 
胞 增生 症 ,病因 不 明 。1930 年 Jakob Erdbeim 和 William 
Chester 首次 报道 该 病 ,1972 年 Jaffer 将 这 种 疾病 进行 了 命 
名 。ECD 以 中 老年 人 为 主 ,疾病 多 系统 受 只 ,进行 性 发 展 。 

ECD 以 男性 更 常见 ,确诊 时 的 平均 年 龄 为 53 岁 。 临 
床 表现 多 样 化 ,但 所 有 起 韦 均 有 皮 伦 破坏 , 骨 痛 是 最 常见 的 
临床 表现 ,在 有 些 患 者 可 能 是 唯一 的 症状 ,主要 对 称 性 累及 
下 及 骨 伪 ,尤其 膝 关 节 和 踢 关 节 处 。 半 数 以 上 患者 伴 有 并 
入 外 病变 ,如 神经 系统 ,眼眶 内 .皮肤 腹膜 后 顺 官 如 肾脏 、 
肾上腺 和 胰腺 等 ;心脏 累及 达 40 吧 , 肺 部 累及 约 20%。 部 
分 患者 有 全 身 症状 ,表现 为 发 热 ,乏力 \ 体 重 减 轻 。 

尺 线 检查 特征 性 表现 为 双 侧 对 称 性 长 骨干 项 端 和 长 骨 
骨干 骨 皮质 硬化 ,尤其 股骨 远 端 和 用 腓骨 的 近 端 部 位 , 骨 角 
和 峭 收 部 分 有 明确 的 界限 。 受 累及 骨骼 主要 为 股骨 、 肥 骨 、 
腓骨 ,尺骨 、 梯 骨 和 及 骨 受累 少见 。 誉 柱 、 肋 骨 、 颅 骨 和 骨盆 
的 影像 学 检查 一 般 正 常 。 有 时 在 长 骨 和 扁 骨 上 可 见 溶 骨 性 
损害 。 少 数 患 者 肋骨 和 膝 关节 处 可 出 现 肿块 。 累 及 时 其 他 
系统 ,CT 检查 可 发 现 一 些 组 织 学 改变 .细胞 积 究 和 纤 
维 化 。 

虽然 不 同 病 变 部 位 均 可 取 病 变 组 织 做 病理 学 检 
车 网 和 眼眶 后 组 织 肿块 最 有 诊断 价值 。 组 织 学 
为 山 泡沫 样 组 织 细胞 或 “充满 脂 质 ”的 巨 哈 细 胞 或 组 织 细胞 
兴 润 的 黄色 痛 或 黄色 肉芽 昌 , 病 变 周 玮 纤维 化 ,免疫 组 织 化 
学 染色 显示 CD68( 上 )、S 100( 十 ) 和 CDla( 一 )。 

糖 皮质 激素 、 化 疗 ,于 术 切 除 和 放疗 是 月 前 治疗 本 病 的 











主要 方法 ,由 于 缺乏 随机 对 照 临床 试 验 , 哪 种 方法 最 佳 , 目 
前 还 没有 统一 认识 。 

疾病 呈 进 展 性 , 目前 报道 的 病例 中 有 60% 的 患者 死 
亡 。 预 后 取决 于 骨 外 病灶 的 范围 和 病变 部 位 : 骨 外 受 味 及 
者 预后 很 差 。 呼 吸 急促 广泛 的 肺 纤维 化 和 心 衰 是 最 常见 
的 死因 。 

ECD 与 LCH 是 否 真正 完全 不 同 ,还 是 属于 组 织 细胞 
病 的 不 同 阶段 尚 不 明确 。 





参考 文献 
1. Swerdlow SH,Campo E. Harris NL..et al. WHO Classifica- 
tion of Tumors of Haematopoietic and Lymphoid Tissues. 4th ed. 


Lyon:IARC,2008:361-367. 


第 七 章 ”止血 与 血栓 


2. LiL,Shi YH.Guo ZJ.et al. Clinicopathological features and 
prognosis assessment of extranodal follicular dendritic cell sarco- 
ma. World J Gastroenterol,2010.28;16(20) :2504-2519. 

3. Onii T,Takeda H.Kawata S,et al. Differential immunophe- 
notypic analysis of dendritic cell tumours. J Clin Pathol, 2010. 63 : 
497-503. 

4，Choi BS, Baek JH, Kim JH.et al. Follicular dendritic cell 
sarcoma: A case report and review of the literature. Cancer Res 
Treat.2010.42(2):121-124. 

5. Yang GCH, Besanceney CE. Tam W. Histiocytic Sarcoma 
with interdigitating dendritic cell differentiation: A case report with 
fine needle aspiration cytology and review of literature. Diagnostic 


Cytopathology, 2009,38:351-356. 


第 七 章 ”止血 与 血栓 


第 一 节 ”出 血性 疾病 概述 
王 伟 光 ” 程 韵 枫 


出 血性 疾病 (hemorrhagic disease) 指 由 于 遗传 性 或 获 
得 性 原因 ,导致 患者 止血 ,凝血 及 纤维 蛋白 溶解 机 制 的 缺陷 
或 抗 凝 机 制 异常 所 致 的 一 组 疾病 。 该 类 疾病 有 以 下 特点 : 
人 @ 自 发 性 或 轻微 外 伤 出 血 难 止 ;@ 出 血 常 发 生 于 多 部 位 或 
非 寻 常 部 位 , 呈 广 泛 性 或 局 部 性 ;@ 病 情 反复 发 作 , 且 持续 
时 间 较 长 ;@ 不 能 解释 的 手术 或 创伤 时 出 血 严重 ;人 @ 一 般 止 
血 药物 效果 差 , 血 液 制品 效果 佳 ;@ 部 分 患者 有 明显 的 出 血 
过 去 史 或 家 族 史 。 该 组 疾病 病因 复杂 ,在 临床 上 占 血 液 疾 
病 30%, 近 年 来 随 着 分 子 生物 学 、 免 疫 学 和 生物 化 学 的 发 
展 , 对 其 有 更 新 的 认识 。 


【正常 止 凝 血 机 制 】 

正常 的 止血 由 三 个 过 程 组 成 。 初 级 止血 过 程 (一 期 止 
血 ) 依 赖 于 血小板 的 激活 ,形成 血小板 栓 子 (白色 血栓 ;次 
级 止血 过 程 (二 期 止血 ) 依 赖 于 凝血 机 制 参与 ,形成 纤维 蛋 
白 凝 块 (红色 血栓 ); 纤 维 蛋白 溶解 过 程 在 于 清除 纤维 重 日 ， 
恢复 正常 的 血 流 。 

(一 ) 血管 壁 的 止血 功能 “参与 止血 作用 的 血管 
有 小 动脉 小 欧 脉 和 毛细 血管 .其 基本 结构 可 分 为 内 膜 












中 膜 层 和 外 膜 层 。 

1. 血管 壁 的 结构 ”内 膜 层 由 内 皮 细 胞 组 成 .血管 内 皮 
细胞 是 位 于 循环 血液 与 血管 壁 内 皮下 组 织 之 间 的 单 层 细 
胞 ,内 皮 细 胞 有 一 种 特异 的 细胞 器 被 称 为 棒 杆 状 小 体 或 
Weibel-Palade 小 体 , 其 为 管 性 血 友 病因 于 (von 
Willebrand Factor,vWF) 凡 : 存 加 工 的 场所 。 内 皮 细 胞 合成 
和 分 泌 的 其 他 分 子 包括 血小板 活化 因子 (platelet activating 
factor, PAF) ,凝血 酶 敏感 蛋白 (thrombospondin, TSP). 纤 
维 联接 蛋白 (fibrinectin, Fn), 纤 溶 随 原 激活 物 抑 制剂 -1 
(plasminogen activator inhibitor-1. PAL1), 沪 血 桩 调节 重 
白 (thrombomodulin, 工 M) 和 层 素 (laminin.ILn) 。VvWF 参与 
血小板 与 血管 基底 膜 的 蔚 附 .内皮 细 胞 表面 的 糖 束 (glyco 
calyx) 蛋 和 白 是 多 种 受 体 所 在 部 位 。 

中 膜 层 是 介 于 内 皮 细 胞 和 外 膜 层 之 间 的 结构 ,包括 基 
底 膜 , 微 纤 维 , 耻 .TY 、V 型 胶原 .平滑肌 和 弹力 纤维 。 基 底 
膜 是 一 种 胶原 蛋白 .能 支撑 内 皮 细 胞 及 诱导 血小板 的 句 附 
和 聚集 ,并 启动 内 外 源 性 凝血 过 程 ;平滑 肌 和 弹力 纤维 参与 
血管 的 收缩 功能 。 

血管 内 皮 细 胞 和 中 上 蜡 层 均 可 表达 组 织 央 于 (Ctissue fac 
tor, TF) .启动 外 源 性 凝血 过 程 。 

外 膜 层 由 结缔 组 织 构成 .是 血管 与 组 织 之 间 的 分 加 层 

2. 血管 壁 的 止血 功能 

(1 增强 收缩 反应 :血管 损伤 时 通过 神经 轴 突 反 对 和 
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缩 血 管 活性 物质 如 儿 茶 酚 胶 .血管 紧张 素 . 血 栓 烷 As 
(thromboxane Az, TXAs)、5- 羟 色 胺 (5-HT) 及 内 皮 素 -1 
(endothelin-1, ET-1) 的 释放 使 受 损 血管 收缩 以 利 止 血 。 
ET-1 是 目前 所 知 内 皮 细 胞 产生 的 最 强烈 的 缩 血管 物质 。 
(2) 激活 血小板 :主要 通过 下 述 三 个 途径 实现 。vWF 
的 作用 ;PAF ,迄今 所 知 最 强 的 血小板 诱 聚 剂 ;TXA: , 除 收 
缩 血管 外 , 尚 能 促进 血小板 黏附 .聚集 和 活化 。 在 上 述 因子 
的 作用 下 ,以 血管 内 皮 细 胞 下 胶原 的 暴露 为 基础 ,使 血小板 
发 生 黏附 和 聚集 ,形成 血小板 栓 子 。 

(3) 激活 凝血 系统 :胶原 的 暴露 激 活 凝 血 因子 辽 、 血 管 
内 皮 细 胞 表达 了 /Xa 活性 ,并 结合 活化 的 Xa 加速 内 皮 细 
胞 表面 凝血 酶 原 的 激活 ;内 皮 细胞 表达 TF; 分 别 启动 内 、 外 




















W 源 性 凝血 过 程 。 





C4) 抑制 纤 溶 :通过 血管 内 皮 细 胞 合成 分 泌 PAL1 
实现 。 

(5) 增高 局 部 血 黏 度 : 通 过 激活 凝血 因子 戏 和 激 肽 释 
放 酶 原 , 生 成 激 肽 ;激活 血小板 释放 血管 通 透 性 因子 ; 两 者 
的 作用 使 血管 通 透 性 增加 、 血 桨 外 渗 、 血 液 浓缩 、 血 黏度 增 
高 , 血 流 缓 慢 , 有 利于 止血 。 

(二 ) 血小板 的 止血 功能 

1. 血小板 结构 和 生化 组 成 ”电镜 下 ， 血小板 由 表面 结 
构 .骨架 ` 细 胞 器 和 特殊 膜 系统 四 部 分 组 成 ， 各 部 分 生化 组 
成 各 有 特点 。 

(1) 血小板 表面 主要 由 糖 葡 蛋 白 和 细胞 膜 组 成 。 糖 亚 
蛋白 为 细胞 外 衣 , 有 糖 蛋白 和 糖 链 部 分 组 成 ,是 许多 血小板 
膜 受 体 (ADP、 籽 上 腺 素 、 胶 原 ` 凝 血 酶 ) 的 所 在 部 位 ;细胞 膜 

主要 由 蛋白 质 和 脂 质 组 成 ， 其 中 膜 脂 质 磷脂 酰 丝氨酸 主要 
分 布 在 内 侧面 ， 在 血小板 激活 时 转向 外 侧 ， 可 能 为 血小板 第 
3 因子 (platelet factor 3,PF;) 的 主要 成 分 ; 膜 蛋 白 主要 为 糖 
蛋白 ,其 中 GP TI b/ 信 参与 血小板 的 黏附 ,GPILby 开 a 与 血 
小 板 聚 集 有 关 ,GPIayIa 是 胶原 的 受 体 ,GP TI e/Ia 为 
Fn 的 受 体 ,GPN 是 TSP 的 受 体 ,GPV 参与 血小板 的 黏附 。 

(2) 骨架 系统 包括 微 管 和 微 丝 ,前 者 维持 血小板 的 形 
状 ,后 考 的 肌 动 蛋 白 细 丝 和 肌 球 蛋白 粗 丝 构 成 血小板 的 收 
缩 重 白 : 参 与 了 血小板 的 收缩 \ 伪 足 形 成 和 释放 反应 。 

(3) 电镜 下 血小板 内 有 许多 细胞 器 ,其 中 重要 的 是 a 
壬 粒 、 致 密 (6) 颗 粒 , 溶 酶 体 (7) 颗 粒 。 

1) a 舌 粒 主要 含 以 下 活性 物质 :QDB- 血 小 板 球 候 白 (人 
thromboglobulin.8-TG) ,是 血小板 特异 的 蛋白 质 ,可 抑制 
血管 内 皮 细 胞 产生 PGL ,促进 血小板 的 聚集 。 回 血小板 第 
4 因子 (platelet factor 4,PF,), 中 和 肝素 的 抗 凝 活性 , 减 慢 
凝血 酶 的 灭 活 ,促进 血栓 形成 。@@TSP, 是 血小板 a 颗粒 的 
主要 精 盘 白 ,但 非 血 小 板 特异 的 蛋白 质 , 主 要 通过 依赖 和 非 

依赖 血小板 纤维 蛋 自 原 受 体系 统 的 两 种 机 制 促 进 血 小 板 的 
聚集 。 负 站 小 板 源 生长 因子 (platelet derived growth 
factor, PDGF) ,在 凝血 酶 作用 下 释放 ,刺激 成 纤维 细胞 和 肌 
细胞 生长 和 分 多 .参与 动脉 比 样 便 化 的 发 让 。@Fn. 非 血 
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小 板 特 异 , 在 血小板 受 凝血 酶 或 胶原 刺激 后 释放 于 膜 表面 ， 
介 导 血小板 对 胶原 的 黏附 反应 。 

2) 5 颗粒 含有 :DATP 和 ADP, 前 者 维持 血小板 形 
态 、 功 能 和 代谢 活动 ,后 者 促进 血小板 的 聚集 和 释放 。 
@5-HT, 接 受 凝 血 酶 的 刺激 .促进 血 小 饭 的 聚集 和 血管 
收缩 。 

3) y 颗粒 含有 多 种 酸性 水 解 酶 和 组 织 蛋白 酶 ,是 血 小 
板 的 消化 结构 。 

(4) 血小板 的 特殊 膜 系统 主要 包含 开放 管道 系统 
(open canalicular system, OCS) 和 致密 管道 系统 (dense tu- 
bular system, DTS)。 OCS 是 血小板 内 与 血浆 物质 交换 的 
通道 ,DTS 参与 花生 四 烯 酸 代谢 、 前 列 腺 素 的 合成 ,血小板 
的 收缩 活动 和 释放 反应 。 

2. 血小板 的 止血 功能 

(1) 笑 附 功能 : 血小板 狐 附 (platelet adhesion) 是 指 血 
小 板 乞 着 于 血管 内 皮下 组 分 和 其 他 异物 表 面 的 功能 , 血 小 
板 膜 糖 强 白 GPI b- 信 作为 vWEF 受 体 ,通过 vWF 和 内 皮下 
胶原 结合 来 实现 。 

(2) 聚集 功能 :血小板 聚集 (platelet aggregation) 是 指 
血小板 与 血小板 之 间 相互 结合 形成 血小板 团 的 功能 。 激活 
的 血小板 在 Ca** 存在 的 条 件 下 , 膜 糖 蛋白 GPIIb/ 加 a 作为 
纤维 蛋白 原 受 体 ,通过 纤维 弄 白 原 、vWF、Fn 发 生 珍 集 。 

(3) 促 凝 功能 : 指 血小板 参与 凝血 的 过 程 。PF: 促 凝 
活性 , 特 指 PF; 参与 凝血 因子 区 a-Wa-Ca* 和 Xa-VaCa 
复合 物 的 形成 ; 接触 产物 生成 活性 (contact product 
forming activity, CFPA), 血小板 受 ADP 或 胶原 刺激 后 ， 
CFPA 从 血小板 膜 磷脂 成 分 释放 ,激活 因子 对 ;胶原 诱导 的 
凝血 活性 (collagen induced coagulant activity; CICA), 血 小 
板 受 ADP 或 胶原 刺激 后 , CICA 从 血小板 膜 磷脂 成 分 释 
放 , 激 活 因子 姑 ;a 颗粒 中 凝血 因子 (Y、 半 ,纤维 蛋白 原 ) 的 
释放 。 

(4) 释放 反应 ; 指 血小板 在 活化 中 由 于 病理 因素 或 诱 
导 剂 作用 将 其 颗粒 内 容 物 通过 OCS 释放 到 细胞 外 的 过 程 。 
BTG、PF, .血栓 烧 素 B CTXB: )、 血 小 板 颗粒 膜 蛋白 -140 
《GMP-140) 已 作为 检测 血小板 活化 分 子 标志 物 。 

(5) 血块 收缩 功能 :通过 激活 血小板 的 肌 动 蛋白 细 丝 
和 肌 球 蛋白 粗 丝 的 相互 作用 ,形成 的 血小板 伪 足 向 心性 收 
缩 来 完成 。 

(6) 维护 血管 内 皮 的 完整 性 :血小板 填充 血管 内 皮 细 
胞 脱落 形成 的 孔隙 ,参与 血管 内 皮 细 胞 的 再 生 和 修复 ,增加 
血管 壁 的 抗力 ,减低 血 管 壁 的 通 透 性 和 脆性 。 

(三 ) 血液 凝固 

1 北 血 因子 的 特性 ”凝血 因子 迄今 已 知 至 少 有 14 
种 ,包括 经 典 凝血 因子 12 个 和 激 肽 系统 2 个 .经 典 凝血 因 
于 采用 罗马 数字 命名 。 除 下 因子 是 钙 离子 外 ,其 余 均 为 蛋 
日 质 ; 除 玫 因子 存在 于 组 织 外 ,其 余 均 存在 于 血浆 中 。 凝 血 
因子 的 特性 见 表 20-7-] 。 
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表 20-7-1 各 种 凝血 因子 的 特征 
血浆 浓度 半 寿 期 
因子 常 
常用 名 称 (mg/L) (h) 功能 作 用 

了 纤维 蛋白 原 2000 一 4000 90 结构 蛋白 形成 纤维 蛋白 

I 凝血 酶 原 150~200 60 蛋白 酶 原 维生素 K 依赖 ;形成 凝血 酶 ,水 
解 纤维 蛋白 原 为 纤维 蛋白 ;激活 
因子 V 、 调 ;激活 蛋白 C 

亚 组 织 因子 0 = 辅 因子 /启动 物 三 / 亚 复 合 物 激活 芒 

V 易 变 因子 5 一 10 12~15 ” 辅 因子 和 Xa 辅 因 子 ,形成 Xa/Va 复合 
物 ,激活 凝血 酶 原 

ul 稳定 因子 0.5~2 6~8 蛋白 酶 原 维生素 K 依赖 , /本 复合 物 激 
活 叉 及 下 

出 ” 抗 血 友 病 球 蛋白 (AHG) oe 8 一 12 辅 因子 Ka 辅 因 子 , 人 Ka/ 郁 a/ 磷 脂 复合 
物 激活 Xa 

区 血浆 凝血 活 酶 成 分 (PTC) 3~4 12 一 24 蛋白酶 原 维生素 K 依赖 , 代 a/ 放 /磷脂 复 
合 物 激 活 义 

区 Stuart Prower 因子 6~8 48 一 72 ” ”蛋白酶 原 维生素 K 依赖 , Xa/V a/ 磷 脂 复 
合 物 激活 凝血 酶 原 

XI 血浆 凝血 活 酶 前 质 (PTA) 4~6 48 一 84 ”和 蛋白酶 原 在 Ca 存在 下 激活 代 ; 并 a 与 高 
分 子 量 激 肽 原 结合 成 复合 物 

下 接触 因子 (Hageman 因子 ) 2.9 48 一 52 ”蛋白酶 原 被 负电 荷 表 面 或 激 肽 释放 酶 激 
活 ; 弄 a 激活 激 肽 释放 酶 及 因子 对 

好 纤维 蛋白 稳定 因子 25 72 一 120 转 谷 氨 酰 胺 酶 原 “纤维 蛋白 单 体 的 肽 键 间 形成 交叉 
联合 ,稳定 纤维 凝 块 

激 肽 释放 酶 原 (Fletcher 因子 ) 1.5~5 35 蛋白 酶 原 被 了 a 激活 形成 激 肽 酶 ,与 高 分 
子 量 激 肽 原形 成 复合 物 

高 分 子 量 激 肽 原 (Fitzgerald 因子 ) 7.0 144 辅 因子 与 区 及 激 肽 释放 酶 原形 成 复合 
物 ,吸附 在 负电 荷 表 面 


一 


2. 凝血 过 程 的 瀑布 学 说 ”凝血 反应 是 凝血 因子 通过 
酶 促 反应 而 相继 被 激活 ,以 瀑布 效应 形成 纤维 蛋白 的 过 程 。 

(1) 内 源 性 凝血 途径 : 指 从 FU 被 激活 到 FXa 形成 的 
过 程 。 血 浆 中 到 以 酶 原形 式 存在 , 带 负 电荷 的 异物 表面 
或 损伤 的 血管 内 皮下 成 分 与 之 接触 , 即 可 激活 FF 了 成 为 
FXLa( 接 触 激活 ) ;FULa 将 前 激 肽 释放 酶 (prekallikrein， PK) 
激活 为 激 肽 释放 和 酶 (lkallikrein, KK) ,KK 可 反馈 地 通过 得 
解 方 式 激活 FL( 液 相 激 活 )。F 玫 a 激活 FU 成 为 FNa. 在 
此 过 程 中 ,高 分 子 量 激 肽 原 (high molecular weight kinino 
gen,HMWK) 发 挥 辅 因子 作用 。FMa 在 Ca 存在 下 ,激活 
FI 为 FIXa。FKKa.FWa 和 Ca 在 活化 的 血小板 提供 PE 
作用 下 形成 FX 激活 复合 物 ,该 复合 物 激活 FX 成 为 FX a。 

(2) 外 源 性 凝血 途径 :血管 内 皮 细 胞 受 损 或 组 织 损伤 
均 能 将 TF 释放 入 血 ,TF 作为 加 因子 与 FW 结合 形成 FV 
TF 复合 物 , 该 复合 物 被 血液 中 痕 借 下 Xa 激活 形成 FVas 
TF, 后 者 正 反馈 激活 FX 形成 FX a。 


(3) 共同 通路 :FX a 在 FVa 和 Ca 存在 条 件 下 .以 
活化 血小板 提供 的 PF; 为 磷 些 表 面 .形成 凝血 酶 原 酶 复合 
物 , 该 复合 物 由 FXa 首先 水 解 凝 血 酶 原 (FI ) 分 子 精 氮 酸 
271- 苏 氨 酸 272 肽 键 ,释放 出 源 于 分 子 盘 基 端的 片段 . 即 淀 
血 酶 原 碎 片 1 十 2(F1-…) 后 .形成 尚 不 具备 酶 解 活性 的 前 凝 
血 酶 2(prothrombase 2) ;前 凝血 酶 2 仍 为 单 链 分 子 .再 经 
FX a 进 一 步 作 用 于 精 氨 酸 320- 异 亮 氨 酸 321 肽 键 ,形成 舍 
有 A.B 两 条 多 肽 链 的 凝血 酶 (FI athrombin)。FUa 先后 
裂解 纤维 蛋 自 原 2 条 Aa 链 的 氨基 端 精 氨 酸 16- 上 由 氨 酸 17 
上 肽 键 和 2 条 B838 链 的 氨基 端 精 拨 酸 14- 甘 氨 酸 15 肽 刍 , 相 
继 脱 下 含 16 个 氨基 酸 残 基 的 纤维 蛋白 肽 A 与 含 14 个 氨 
基 酸 残 基 的 纤维 恒 白 肽 BFPA.FPB) 后 形成 纤维 蛋 门 单 
体 , 单 体 间 通 过 自动 聚合 形成 可 溶性 纤维 蛋白 单 体 复合 物 ， 
该 复合 物 在 下 再 a 作用 下 形成 交 联 ,产生 非 纤维 # 
月 ,完成 血液 凝固 过 程 。Ei: > ,FPA.FPB 作为 体内 洲 血 激 
活 状 态 分 子 标志 物 . 而 用 于 对 机 体 凝 血 过 程 激活 的 预测 。 


ED 


















2473 








第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


3. 经 典 凝血 途径 的 修正 ”经 典 的 瀑布 学 说 认为 接触 
激活 相 是 内 源 性 途径 的 始 动 阶段 ,内 源 性 途径 是 生理 性 止 
凝血 过 程 的 主要 途径 ,外 源 性 途径 是 次 要 的 或 辅助 性 的 。 

近期 研究 表明 :内 源 性 凝血 过 程 中 的 接触 激活 不 参与 
生理 性 止血 ,而 主要 与 病理 条 件 下 (如 内 毒素 血 症 致 DIC) 
血压 降低 和 炎症 反应 有 关 。 因 为 KK 作用 于 HMWEK 使 之 
生成 组 激 肽 ,组 激 肽 通过 刺激 血管 内 皮 细胞 释放 内 皮 衍 生 

松弛 因子 (endothelial derived relaxing factor, EDRF ) 与 
PGI: 引起 血管 扩张 ,说 明 接触 激活 是 DIC 引起 低 血压 休克 
的 基本 原因 ;其 次 F 了 La 与 KK 对 和 白细胞 具有 趋 化 效应 , 且 
能 激活 补体 系统 , 故 与 炎症 反应 发 生发 展 有 关 。 另 有 研究 
发 现 ,FW 缺陷 可 导致 严重 出 血 倾向 ;补充 下 证 或 应 用 组 织 
因子 通路 抑制 物 (tissue factor pathway inhibitor, TFPD) 单 
克隆 抗体 可 以 纠正 血 友 病 AGE 如 缺陷 ) 的 出 血 倾向 。 因 此 
Davie 与 Broze 对 经 典 的 瀑布 学 说 进行 了 修正 ,认为 此 血 过 
程 分 为 两 个 阶段 ,首先 是 启动 阶段 ,确认 生理 性 止血 过 程 是 
由 组 织 因子 启动 ,由 于 TFPI 的 作用 ,只 可 能 形成 少 重 凝血 
本 ,不足 于 完成 凝血 过 程 ;然后 是 放大 阶段 , 即 少量 凝血 酶 
反馈 激活 血小板 与 下 并 ,激活 内 源 性 凝血 过 程 。 在 病理 性 
止血 过 程 中 凝血 过 程 是 由 于 内 皮 细胞 或 单 核 细胞 在 损伤 、 
感染 内 毒素 、 细 胞 因子 、 缺 氧 作用 下 表达 产生 TF 而 启动 
的 ,组 织 因 子 在 凝血 过 程 中 届 于 主角 地 位 。 日 前 一 般 认 为 ， 
外 源 性 凝血 途径 在 体内 生理 性 凝血 反应 的 启动 中 起 关键 性 
作用 ,组 织 因子 被 认为 是 生理 性 凝血 反应 的 启 动物 .而 内 源 
性 洲 血 途径 对 凝血 反应 开始 后 的 维持 巩固 阶段 可 能 发 挥 作 
用 。( 图 20-7-1) 
(四 ) 抗 凝 系统 的 作用 ”体内 凝血 的 启动 及 凝血 因子 
的 活化 ,同时 引起 凝血 抑制 物 的 干预 。 体内 抗 凝 系统 大 致 可 
分 为 两 个 方面 :细胞 抗 凝 机 制 和 体液 抗 凝 机 制 。 前 者 指 单 



































核 巨 噬 细 胞 系统 对 激活 的 涛 血 因子 ` 凝 血 酶 原 酶 复 台 物 及 可 
溶性 纤维 伺 





3 单 体 的 春 噬 作用 ,而 后 者 主要 包括 以 下 方面 。 

1. 抗 凝血 酶 系统 曾 称 为 抗 洗 血 酶 -于 和 肝 索 辅 因子 
,是 最 重要 的 抗 凝 因子 .主要 作用 机 制 是 其 凌 基 端 一 个 精 
人 搞 酸 残 基 与 丝氨酸 蛋白 酶 活性 部 位 丝氨酸 相 结合 ,从 而 形 
成 一 个 1: 1 不 可 逆 的 共 价 复合 物 ,主要 灭 活 凝血 酶 , 尚 能 
抑制 EXa\Ka\Xa,\ 划 as。 肝素 主要 作用 于 抗 凝 血 酶 的 赖 
氨 酸 残 基 而 放大 其 抗 凝 血 酶 活性 。 

2. 蛋白 C 系 统 主要 包括 蛋白 C(PC)、 蛋 白 S(PS)、 
凝血 本 调节 华 白 (TMD) 和 蛋白 C 抑制 物 。PC 在 凝血 酶 作 
用 下 形成 活化 的 货 白 C(APC), 主 要 能 灭 活 凝 血 辅 因子 
FV a\FWa; 阻 但 因子 Xa 与 血小板 结合 ;促进 纤维 蛋白 溶 
解 ;PS 主要 通过 加 速 APC 对 FVa 的 灭 活 而 发 挥 作用 ;TM 
问 定 于 胞 膜 上 .本 质 是 疑 血 酶 受 体 ,在 Ca 存在 的 条 件 下 ， 
加速 EC 的 活化 ， 

3，TFPI 系统 直接 抑制 EXa. 并 以 依赖 FEXa 形 成 在 
(a 在 在 的 条 件 下 .抑制 TF FYWa 复合 物 。 

4 其 他 ”包括 肝素 辅 因子 用, 肝素 ,ww 与 球 绰 让 、at 
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外 源 启动 ” ”内 源 放 大 


血管 壁 的 损伤 
内 皮 细 胞 组 织 因子 表达 、 释 放 
(下 + 好) 


+ 
(LI-VWa) TEP I 
六 ye 1 
pa 有 
Ww sd 
Ja X 人 
媒 eA 
PF; | 
2+ 
Ca 
第 一 阶段 V+PFstCa” 夏 血 活 酶 生成 
第 二 阶段 TYy >T a ”凝血 酶 生成 
第 三 阶段 i I 纤维 蛋白 单 体 
XI----”> 
纤维 蛋白 聚合 交 联 


图 20-7-1 凝血 过 程 瀑布 学 说 
作用 : ---->; 生成 ;一 >; 抑制 ;一 一 


抗 胰 蛋 白 酶 等 。 
(五 ) 纤维 蛋白 溶解 系统 “ 纤 溢 系统 主要 由 纤 深 栈 原 
和 纤 溶 酶 、 纤 溶 酶 原 激活 剂 . 纤 溶 抑制 物 组 成 ( 表 20-7-2); 
机 体 对 纤维 蛋白 的 清除 主要 依靠 纤 深 酶 对 纤维 蛋白 的 降 
解 。 纤 溶 系统 的 激活 主要 包括 :内 激活 途径: 凝血 接触 激 
活 中 产生 Fa 及 下 划 a 碎片 ( 划 念 激 活 PK 形成 KK,KK 激 
活 纤 溶 酶 原 成 纤 溶 酶 。@@ 外 激活 途径 :血管 内 皮 细 胞 在 各 
种 病理 因素 作用 下 释放 t-PA 从 而 激活 纤 溶 酶 原 ,此 过 程 受 
到 纤 深 酶 原 活化 剂 抑制 物 (PAL1) 调 节 。@@ 外 源 性 激活 途 
逢 :将 体外 的 激活 纤 溶 系统 的 制剂 SK、UKJETA 注入 体内 
激活 纤 溶 系统 达到 溶 栓 日 的 。 原 发 性 纤 溶 亢 进 主要 由 外 激 
活 途 径 完成 ,而 继 发 性 纤 溶 亢 进 由 内 .外 两 条 激活 途径 实现 。 
纤维 蛋白 ( 原 ) 降 解 产 物 (FDP) 见 图 20-7-2。 


【分 类 】 

出 血性 疾病 分 遗传 性 和 获得 性 两 大 类 ,并 以 病理 环节 
为 基础 分 成 以 下 类 型 。 

(一 ) 血管 璧 异常 。 因 血管 壁 结构 及 其 周 图 支撑 组 织 
功能 异常 或 受 损 所 黎 。 进 传 性 临床 少见 ,如 遗传 性 毛细 血 
管 扩张 症 ` 所 大 海绵 状 血管 瘤 、 马 方 综合 征 等 。 兢 得 性 包括 
免疫 性 (过 丝 染 性 (败血症 细菌 栓塞 性 紫 将 )、 化 
站 紫 普 ) 及 机 械 性 紫 援 。 
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表 20-7-2 纤 溶 系统 的 组 成 成 分 及 作用 








成 分 名 产生 部 位 主要 作用 
纤 溶 酶 原 肝脏 在 活化 剂 作用 下 转变 为 纤 溶 酶 
纤 溶 酶 丝氨酸 蛋白 酶 
组 织 型 纤 溶 酶 原 活化 剂 (tPA) 血管 内 皮 细胞 激活 纤 溶 酶 原 
尿 激 酶 型 纤 溶 酶 原 活 化 剂 (u-PA) 泌尿 系 上 皮 细 胞 激活 纤 溶 酶 原 
尿 激 酶 受 体 (u-PAR) 各 种 细胞 表面 
纤 溶 酶 原 活化 剂 抑制 物 -1(PAI1) 血管 内 皮 细胞 抑制 纤 溶 酶 原 活化 剂 ,尤其 是 tPA 


纤 溶 酶 原 活化 剂 抑制 物 -2C(PAI2) 


单 核 细胞 巨星 细胞 ,胎盘 


抑制 纤 洲 酶 原 活化 剂 ,尤其 是 u-PA 


o- 纤 溶 酶 抑制 物 (os-PI) 肝脏 结合 纤 溶 酶 ,使 之 灭 活 
富 含 组 氨 酸 糖 蛋白 (HRG) 肝脏 纤 溶 酶 原 竞 争 性 抑制 物 
%- 巨 球 和 蛋白 肝脏 巨星 细胞 和 蛋白酶 抑制 物 
Cl 抑制 物 内 皮 细 胞 和 蛋白酶 抑制 物 
因子 邓 肝脏 启动 内 源 性 凝血 过 程 . 纤 溶 内 激活 途径 
激 肽 释放 酶 原 (PK) 肝脏 激活 为 激 肽 释放 逆 . 激 活 纤 溶 酶 原 
凝血 酶 激活 纤 溶 抑制 物 (TAFD 除去 纤维 蛋白 凑 基 端 赖 氮 酸 残 枯 . 抑 制 纤 溶 激 活 
纤维 蛋白 原 (AQBBW2 非 交 联 纤维 蛋白 交 联 纤维 蛋白 
一- 妹 海 匡 ---- ee 纤 溶 酶 -------- 
| Ac 二 关东 内 必 移 Do 从 
We 4 人、B、 CC、H 琴 月 _ 六 二 聚 体 
a 人 ey 
# YY Db 复合 物 3(YXD/DXY) 
人 D， E’ XYDE 
图 20-7-2 纤维 蛋白 ( 原 ) 降 解 产 物 


(二 ) 血小板 异常 
1. 血小板 数量 减少 ”Q@ 生 成 减少 , 指 各 种 原因 导致 巨 
核 细 胞 (血小板 ) 生 上 成 障碍 ,如 再 生 障 碍 性 贫血 、 急 性 白 血 
病 、 肿 瘤 骨 血 浸 润 等 。@ 消 耗 过 多 ,如 弥散 性 血管 内 党 血 
《DIC) .血栓 性 血小板 减少 性 紫癜 (TITP) ,溶血 尿毒 综合 征 
CHUS) 等 。 图 破坏 过 多 ,如 免疫 性 血小板 减少 性 症 (ITF) 。 
2. 血小板 增多 症 ” 常 伴 有 血小板 功能 下 降 . 见 于 反应 
性 血小板 增多 症 及 骨骸 增殖 性 疾病 。 
3. 血小板 功能 缺陷 “外 先天 性 :A, 籍 附 异常 ( 巨 血 小 
板 综合 征 ,血管 性 血 友 病 等 );B. 分 泌 异 常 (灰色 血小板 综 
合 征 、 贮 存 池 病 等 );C. 活化 异常 ( 环 氧化 蓝 缺 乏 钙 、TXNA: 
合成 酶 缺乏 症 等 );D. 聚集 异常 (血小板 无 力 症 等 );E. 促 
凝 功 能 缺陷 (PF; 缺乏 症 )。@ 获 得 性 :药物 ,尿毒 症 ,免疫 
性 疾病 、 肝 病 、 白 血 病 、 骨 入 增 生 ; $ 征 ,上 骨 斤 增 殖 性 肿 
瘤 .异常 蛋白 血 症 及 抗 血 小 板 抗体 等 。 
(三 ) 凝血 因子 异常 ”临床 上 以 获得 性 因素 为 乡 见 , 主 






























要 包括 :中 重症 肝病 :缺乏 纤维 得 白 原 , 淀 血 访 原 , 央 子 V 、 
半 \R、X、Y、L、 必 等 。@ 维 生 玉 依赖 性 因子 [[、W、 
代 、X 缺乏 .见于 胆道 疾病 、 广 谱 抗 生 素 长 期 应 用 .口服 抗 洲 
剂 等 

遗传 性 因素 
血 友 病 B( 
白 原 和 涛 
省 (结构 改 杰 变 ) .网 于 YY 


报 多 见 的 是 血 友 病 A( 因 子 册 缺乏 )， 大 
局 二 六 NT 3 > 缺乏 症 维 








ll. 、 ‘ 汉 i 激 肽 兴 

























子 芷 激 胀 原 缺 乏 症 , 家 族 性 复合 性 凝血 因子 缺乏 症 等 。 
(四 ) 纤维 蛋 自 ( 原 ) 溶 解 亢 进 ” 获 得 性 包括 原 发 性 和 
继 发 性 两 种 。 折 谓 原 首 指 组 织 型 纤 原 激 活 物 
(t-PA) 或 碌 激 活 物 QPA) 释 放 入 血 ( 将 列 
纤 溶 酶 活性 降低 (于 







兴 放 滞后 省 激 酒 红 } 
pee 自 管内 皮 细 她 表面 导 到 tPA 的 丢 放 
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于 DIC 及 各 种 血栓 性 疾病 。 

先天 性 少见 ,包括 az- 纤 溶 酶 抑制 物 (a-PD 缺 乏 症 、 纤 
溶 酶 原 活化 物 抑制 物 (PAD) 缺 乏 症 等 。 

(五 ) 病理 性 抗 凝 物 质 过 多 

1. 因子 如 抑制 物 ” 血 友 病 性 , 指 反复 输 注 因 子 刀 产生 
抗体 后 致 病 ; 非 血 友 病 性 见于 妊娠 .自身 免疫 性 疾病 、 淋 巴 
系统 恶性 增殖 性 疾病 .药物 反应 等 。 原 发 性 多 见于 50 岁 以 
上 患者 , 常 无 明显 诱因 。 

2. 获得 性 因子 区 、 并 、V 、 允 抑制 物 。 

3. 狼疮 样 抗 凝 物质 ”本质 为 抗 磷脂 抗体 ,体外 有 抗 凝 
血 活 性 ,体内 损伤 血管 内 皮 细 胞 ,导致 血栓 形成 。 

4. 组 织 因 子 抑制 物 。 

5. 高 肝素 血 症 ”见于 肝素 应 用 过 量 ,重症 肝病 (肝素 





(六 ) 复合 因素 引起 的 出 血性 疾病 ”临床 上 较 常见 的 
为 各 种 致 病因 素 导 致 的 弥散 性 血管 内 凝血 和 重症 肝病 引起 
的 出 血 。 


【出 血性 疾病 的 临床 表现 】 

(一 ) 病史 特征 

1. 年 龄 ”加 出 生 后 出 现 的 出 血 如 脐带 断 端 出 血 、 幼 年 
期 出 血 是 遗传 性 疾病 的 特征 ,见于 各 种 凝血 因子 的 缺乏 ; 产 
后 数 小 时 出 现 的 紫 狗 和 将 班 伴 血小板 减少 ,应 考虑 同 种 免 
疫 性 血小板 减少 性 紫 癫 。 外 年 径 或 成 年 后 出 血 多 为 获得 性 
因素 所 致 ,如 免疫 性 血小板 减少 性 紫 瘦 凝血 因子 抑制 物 出 
现 。 轻 度 血 友 病 可 在 成 年 后 发 病 。 图 老年 期 出 血 常 与 血管 
病变 有 关 。 外 随 年 龄 增加 而 改善 的 出 血 是 血管 性 血 友 病 及 
先天 性 血小板 功能 缺陷 的 临床 特征 。@ 老 年 人 的 免疫 性 血 
小 板 减 少 应 警惕 继 发 于 淋巴 系统 恶性 增殖 性 疾病 (恶性 淋 
巴 瘤 ,慢性 淋巴 细胞 白血病 ) 的 可 能 ,凝血 因子 活性 下 降 应 
考虑 循环 中 存在 病理 性 抗 凝 物 质 。 

2. 性 别 包 血 管 性 血 友 病 属 于 常 染色 体 遗 传 ,男女 均 
病 , 随 着 检测 水 平 提高 ,证 实 该 病 在 遗传 性 疾病 中 发 病 
。@ 血 友 病 A 在 男性 中 占 绝 大 多 数 ,女性 其 为 军 
见 。 多 育龄 期 女性 免疫 性 血小板 减少 症 发 病 率 高 于 男性 。 
3. 手术 和 创伤 、@ 无 诱因 的 出 血 或 临床 上 原 发 病 不 
































,党 提示 患者 有 严重 的 出 血性 疾病 ,如 :重症 
血 友 病 或 DIC。@ 小 手术 或 轻 度 外 伤 后 出 血 , 特 别 是 渗 血 
不 止 是 遗传 的 重要 特征 。@ 小 手术 或 轻 度 外 伤 后 延 


述 出 血 见于 凝血 机 制 障 但 ,而 不 常见 于 血管 -血小板 性 出 
血 。@ 团 大 型 手术 ,特别 是 联合 器 官 移植 .严重 创伤 后 的 出 血 
如 果 排 除 大 血管 损伤 表明 可 能 华发 DIC。G 子 宫 、 卵 巢 , 前 
列 腺 ,胰腺 ,甲状 腺 是 纤 深 酶 原 活化 剂 (t-PA) 含 旦 声 丰 富 
的 部 位 ,这 些 部 位 手术 后 出 血 应 考虑 原 发 性 纤维 蛋白 原 涂 
解 亢进 的 可 能 。 名 小 伤 器 或 注射 部 位 出 血 不 止 常 提示 有 血 
小 板 减少 ,并 重活 让 机 制 缺 陷 或 复合 性 止 疾 血 机 制 容 乱 

4 药物 多 种 药物 常 遂 过 以 下 几 个 方面 与 内 血性 疾 

















病 相关 :@@ 药 物 过 敏 性 紫 疲 ,相关 药物 如 : 青 答 素 、 链 喜来 、 
左 胺 药 . 异 烟 肝 等 。@@ 药 物 免疫 性 血小板 减少 性 紫 瘦 ,相关 
药物 包括 :水 杨 酸 类 解 热 镇 痛 药 、 多 种 抗生素 、 植 物 碱 类 如 
硅 尼 丁 .镇 静 催 咀 药 、 磺 胺 衍化 物 、 氢 氛 喀 哄 、 洋 地 黄 类 , 爹 
盐 , 西 味 蔡 丁 等 。 国 外 统计 奎 尼 丁 磺胺 衍化 物 、 金 盐 最 荔 
导致 药物 免疫 性 血小板 减少 。 回 药物 致 血小板 生成 减少 ， 
如 抗 肿瘤 药物 引起 骨 艇 抑制 ;氧气 唆 唆 , 雌 激 素 类 选择 性 抑 
制 巨 核 细胞 生长 。 团 影响 血小板 功能 药物 ,包括 :影响 前 列 
腺 素 合成 药物 如 阿司匹林 ,增加 血小板 cAMP 类 药物 如 双 
喀 达 英 , 肝 素 及 纤 溶剂 ,B- 内 酰胺 类 抗生素 , 低 或 中 分 子 右 
旋 糖 古 。@ 广 谱 抗 生 素 导 致 肠 道 菌 群 失调 ,维生素 合成 
减少 。@ 诱 导 凝 血 因子 抗体 形成 ,如 : 表 短 素 , 链 名 素 .入 股 
药 . 异 烟 肝 等 。 医 源 性 抗 凝 , 溶 栓 药 物 应 用 过 便 。 值 得 注 
意 的 是 , 青 答 过 可 通过 过 敏 性 些 半 .免疫 性 血小板 减少 , 诱 
导 凝 血 因子 抗体 产生 多 种 机 制 引 起 出 血 倾向 。 

5. 妊 振 .分 婚 中 妊 娠 常 合并 免疫 性 血小板 减少 ,分 
奖 后 可 缓解。 四 昂 并 发 因子 胃 抑 制 物 的 产生 。@@ 并 发 血 检 
性 微血管 病 如 :TTP.HUS.HELLP( 妊 娠 - 肝 酶 升 高 -溶血 - 
血小板 减少 ) 综 合 征 、 急 性 脂肪 肝 。 轩 产科 意外 (羊水 栓 守 、 
胎盘 早 到 \ 前 置 胎盘 、 富 内 死胎 、 感 染 性 流产 ) 可 导致 DIC。 

6. 家 族 史 “与 出 血性 疾病 相关 坦 传 方式 有 :@ 常 染色 
体 显 性 遗传 ;@ 常 染色 体 不 完全 显 性 中 传 ;@ 常 染色 体 隐 作 
遗传 ;GOX 性 连锁 隐 性 进 传 

(二 ) 出 血 频 度 和 程度 A 

1. 经 常 性 严重 出 血 、 提 示 有 小 传 性 雍 血 机 制 障 但, 重 
症 血 管 性 血 友 病 、 重 症 肝 病 。 | 

2. 间歇 性 反复 出 血 ， 为 血小板 减少 性 疾病 的 常见 表 
现 。 固 定 部 位 的 反复 出 血 表明 局 部 血管 性 病变 如 进 传 性 包 
细 血 管 扩张 症 。 

3. 一 过 性 出 血 “通常 提示 获得 性 疾病 如 :病毒 感染 号 
致 急性 血小板 减少 性 症 ; 许 血 因子 抑制 物 的 形成 ;药物 免责 
性 血小板 减少 症 及 过 第 因素 等 。 

4. 暴发 性 出 血 。 多 为 严重 血小板 减少 及 复合 性 止 浊 
血 谭 但 所 致 。 见 于 ;四 急 性 血小板 减少 症 :病因 包括 急性 
ITPTTP、 药 物 免 疫 性 血小板 减少 ,血小板 GP 了 ba 措 
抗 药 相 关 性 血小板 减少 ;四 暴发 性 紫 瘦 : 如 Waterhouse 
Friderichsen 综合 征 ,主要 表现 以 紫 玫 为 首发 症状 的 严重 感 
染 , 伴 血小板 进行 性 下 降 , 酸 中 毒 .休克 和 神志 改变 ;@DIC 
多 发 期 ;@ 传 染病 如 流行 性 出 血 热 , 钩 端 絮 施 体 病 等 。 

5 延迟 出 血 。 是 凝血 机 制 障 但 性 疾病 的 特征 , 山 于 屿 
和 年间 纤维 蛋白 网 支持 ,血小板 血栓 增 大 后 崩 解 ,而 随后 发 
生出 血 。 

(三 ) 出 血 倾向 的 特征 

1. 皮肤 黏膜 出 血 ， 是 血小板 和 血管 性 出 血性 疾病 
带 见 最 易 发 现 的 症状 和 体征 ,可 表现 为 :OD 出 血 点 、 甸 
狭 谢 ;大片 凉 施 , 特 别 是 位 于 座 擦 部 位 如 后 缘 、 胁 腹部 及 四 
肢 是 严重 血小板 减少 .放血 障碍 性 疾病 的 特征 。 四 血 疱 ,为 


















































大 小 不 等 的 口腔 及 舌 部 位 的 黏膜 下 出 血 . 常 见于 暴发 性 紫 
壮 ` 急 性 血小板 减少 症 等 疾病 。@ 轩 只 出 血 :局 部 异常 可 为 遗 
传 性 毛细 血管 扩张 症 , 全 身 性 疾病 多 为 血小板 减少 。@ 齿 
眼 出 血 :多 有 局 部 炎症 引起 ,严重 者 见于 血小板 减少 及 凝血 
功能 障碍 。 

2. 深部 器 官 出 血 ”血肿 :为 深部 皮下 、 肌 肉 及 其 他 
软组织 出 血 的 表现 ,多 见于 凝血 机 制 谱 碍 , 轻 度 外 伤 后 或 自 
发 性 血肿 为 血 友 病 的 特征 。 四 关节 积 血 :多 见于 负重 的 关 
市 ,尤其 是 膝 关节 ,多 见于 严重 兹 血 机 制 障 碍 .如 血 友 病 。 
回 浆 膜 腔 出 血 ;血性 浆 膜 腔 积 液 排除 外 伤 及 肿瘤 性 因素 ,多 
见于 凝血 机 制 障碍 。@ 眼 底 出 血 :见于 重症 血小板 减少 。 

3. 内 脏 出 血 ”@ 呼 吸 道 :表现 为 咯血 。 如 果 除 外 呼吸 
道 病 变 , 见 于 重症 血小板 减少 和 当 血 机 制 谱 碍 。 另 外 ,肺脏 
组 织 富 含 tPA, 纤 溶 亢 进 参 与 出 血 过 程 。@ 消 化 道 : 如 果 
排除 消化 道 本 身 病变 ,凝血 因子 缺陷 和 血小板 减少 可 能 为 
消化 道 出 血 的 原因 ,但 复合 因素 更 为 多 见 。@ 泌 尿道 :肿瘤 
性 疾病 出 现 血 尿 , 如 果 排 除 转 移 ,应 考虑 DIC 的 可 能 ;前 列 
腺 术 后 出 血 可 有 纤 溶 亢进 因素 参与 。@ 颅 内 出 血 :通常 见 
于 血小板 减少 证 患者 , 因 中 枢 神 经 系统 内 丰富 微血管 之 完 
整 性 需 依 靠 血小板 来 完成 ;也 见于 凝血 机 制 紊乱 ,但 更 多 发 
生 于 复合 因 来 所 致 的 止 凝 血 障 碍 。@ 表 道 出 血 和 月 经 过 
多 :可 为 血小板 减少 首发 表现 .对 判断 病程 的 长 短 有 重要 意 
义 。 亦 可 见于 纤 溶 亢进 、 抗 凝 物质 增多 者 。 



































【出 血性 疾病 的 临床 诊断 】 

(一 ) 毛细 血管 -血小板 型 止血 缺陷 以 皮肤 、 黏 膜 出 
血 为 主 ,分 布 广泛 ,眼底 和 颅 内 出 血 多 见 ,而 肌肉 、 关 节 、 内 
脏 出 血 少 见 ; 创 伤 后 ,伤口 即刻 发 生 渗 血 难 止 ,持续 时 间 一 
般 不 长 ;压迫 止血 有 效 , 止 血 后 不 易 复 发 ;遗传 性 最 可 能 为 
血管 性 血 友 病 , 较 少见 为 血小板 功能 障碍 ;获得 性 最 多 见 是 
ITP, 其 次 是 脾 功 能 亢进 。 

(二 ) 凝血 障碍 - 抗 凝 物质 型 止血 缺陷 以 肌肉 、 关 节 
和 内 脏 出 血 为 主 ,也 可 伴 皮肤 蔡 弄 出 血 ,大 面积 凉 斑 下 常 可 
触及 血肿 ;创伤 当时 出 血 可 能 不 明显 .但 延迟 出 血 严重 ;出 
血 持续 时 间 较 长 ,局 部 压迫 和 药物 止血 效果 差 , 但 输血 或 血 
制品 有 显效 ;遗传 性 常见 为 血 友 病 CA、B); 性 多 见于 肝 
病 , 其 次 为 维生素 开 缺 乏 .DIC .凝血 因子 抑制 物 . 抗 凝 

(三 ) 纤维 蛋 自 溶解 ( 纤 溶 ) 活 性 增强 “以 皮肤 次 坎 , 可 
融合 成 大 片 状 地 图 样 为 特征 ;注射 部 位 或 创面 渗 血 难 止 , 北 
血块 易 溶解 ;多 为 获得 性 或 继 发 性 。 












〖 出 血性 疾病 的 实验 诊断 】 
出 血性 疾病 血液 学 检验 的 项 目 和 和 手段 已 达到 基因 诊断 
水 平 。 从 众多 检验 项 目 中 提出 一 组 适用 于 初诊 患者 的 过 
得 ,并 有 助 于 进一步 确定 检验 项 目的 选择 ,是 十 分 必要 的 。 
(一 ) 毛细 血管 -血小板 型 止血 缺陷 
1 筛选 试验 ”常用 出 血 时 间 (BT 国际 标准 化 出 血 时 











第 七 章 ” 止 血 与 血栓 


间 测 定 器 法 ) 和 血小板 计数 (PLT)。 

(1) BT 和 了 PLT 均 正常 : 除 正常 人 外 ,多 数 是 血管 性 
紫 少 。 

《2) BT 延长 伴 PLT 减少 :多 数 是 血小板 减少 性 紫 疗 。 

(3) BT 延长 伴 PLT 增多 :多 数 是 血小板 增多 证 伴 功 
能 异常 。 

(4) BT 延长 伴 PLT 正常 :多 数 血 小 板 功能 异常 或 某 
些 凝 血 因子 缺陷 所 引致 。 

2. 血小板 功能 检测 

(1) 黏附 功能 :采用 血小板 黏附 试验 (PAdT) 。 

(2) 聚集 功能 :常用 血小板 聚集 试验 (PAgT) 。 

(3) 释放 反应 : BTG、PF,、GMP-140、TSP、5-HT ， 
测定 。 i 

(4) 花生 四 烯 酸 代谢 :TXB; .cAMP/cGMP 测定 等 。 

(5) 收缩 蛋白 试验 :常用 血块 收缩 时 间 。 

(6) 促 凝 活性 :PF; 有 效 性 (PF;aT) 测 定 。 

(二 ) 凝血 障碍 - 抗 凝 物质 型 止血 缺陷 

1. 筛选 试验 常用 活化 的 部 分 凝血 活 酶 时 间 
CAPTT)、 血 浆 洲 血 栈 原 时 间 (PT) 和 凝血 酶 时 间 (TT)。 
APTT 模拟 内 源 性 凝血 过 程 .主要 反映 因子 VW、 信 、X、 
了 的 变化 ;PT 模拟 外 源 性 凝血 过 程 .主要 反映 因子 V 、 开 、 
X 的 变化 ;TT 延长 表明 纤维 蛋白 原 减 少 或 血浆 存在 抗 凝 
物质 。 

(1) APTT 和 PT 均 正常 : 除 正 常人 外 ,仅见 于 因子 好 
缺乏 症 。 

(2) APTT 延长 伴 PT 正常 :多数 是 内 源 凝 血 途径 缺 
陷 , 若 临床 上 有 出 血 倾向 ,为 血 友 病 (A.B)、 遗 传 性 凝血 因 
子 习 缺乏 症 ,循环 中 出 现 抗 因子 骨 、 人 或 习 抗 体 ,血管 性 血 
友 病 等 ; 若 临 床上 无 出 血 倾向 , 则 为 因子 驱 ` 激 肽 释放 酶 原 、 
高 分 子 量 激 肽 原 缺 乏 。 

(3) APTT 正常 伴 PT 延长 :多 数 是 外 源 凝 血 途 径 缺 
陷 , 见 于 遗传 性 或 获得 性 因子 证 缺陷 定 . 其 中 获得 性 者 常见 
于 肝病 、 维 后 素 K 缺乏 、 循 环 中 因子 村 抗体 出 现 和 口服 抗 

(4) APTT 和 PT 均 延 长 ;多数 是 由 于 共同 途径 洲 血 
缺陷 所 引起 的 出 血性 疾病 。 如 遗传 性 和 获得 性 因 于 X\、V 、 
凝血 酶 原 和 纤维 蛋白 原 缺 阶 定 。 仁者 主要 见于 肝病 和 
DIC. 品 服 抗 凝 剂 、 循 环 中 抗 凝 血 峡 子 CX、V 和 渴 血 醇 原 ) 
抗体 出 现 及 肝 崇 治疗 时 。 为 明确 病因 ,应 进一步 业 显 

纤维 蛋白 原 (Fg) 定 世 。CTT 上 正常 :入 、 、 省 笑 8 

陷 , 见 于 肝病 、 维 生 素 K 缺乏 。 加 TT 延长 和 Fg 下 降 
乏 纤 维和 蛋白 原 血 症 。@TT 延长 和 
Fg 正常 (或 不 低 于 0.75g :全 北 中 存在 抗 洲 物质 。 此 时 
如 果 延 长 的 TT 可 被 甲苯 胺 蓝 所 纠正 .天 明 肝 素 样 物质 增 
多 ;反之 ,表明 FDP 增多 、 

(5) 凝血 障碍 与 血小板 异常 共存 :如 血管 性 血 友 病 、 
DIC 等 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


2. 凝血 因子 检测 

(1) 凝血 因子 促 凝 活性 (F:C) 和 抗原 性 (F; Ag) 测 定 : 
包括 I[、V、WE、W.K、X。 

(2) vWF 相关 试验 :vWF 抗原 测定 (vWF:Ag) 、 瑞 斯 
素 畏 因子 活性 测定 (vWF: ReoF) , 瑞 斯 托 圭 来 诱导 的 
血小板 凝集 试验 (RIPA) .vWF 多 聚 体 分 析 等 . 

(三 ) 纤维 蛋白 溶解 亢进 出 血 的 实验 诊断 

1. 篇 选 试验 ”常用 纤维 蛋白 ( 原 ) 降 解 产 物 (FDP) 和 
D- 二 聚 体 (D-D) 测 定 。FDP 是 血液 循环 中 纤维 蛋白 ( 原 ) 在 
纤 溶 酶 作用 下 生成 的 XC(x) 、Y(y) .DC(d) .E(e) 碎 片 .含量 增 
高 反映 纤 溶 系统 的 激活 。D- 二 聚 体 是 交 联 纤维 蛋白 的 降 
解 产物 ,其 表明 纤 白 的 形成 及 溶解 的 发 生 .理论 上 可 用 
于 原 发 性 纤 溶 和 继 发 性 纤 溶 亢 进 的 鉴别 。 

(1) FDP 和 D-D 均 正常 ;表示 纤 溶 活性 正常 。 

42) FDP 阳性 伴 D-D 阴性 :理论 上 只 见于 纤维 蛋白 原 
被 降解 ,而 未 有 纤维 蛋白 降解 ,见于 原 发 性 纤 溶 。 实际 上 在 
肝病 、 术 后 大 出 血 、 重 症 DIC. 纤 溶 初期 .剧烈 运动 后 .类 风 
湿 因 子 阳性 , 抗 Rh(D) 抗 体 存在 条 件 下 ,可 出 现 FDP 假 
阳性 。 

(3) FDP 阴性 伴 D-D 阳性 :理论 . 上 只 见于 纤维 蛋白 被 
降解 .见于 血栓 栓 子 自发 性 溶解 。 而 在 DIC、 动 静脉 血栓 形 
成 和 溶 栓 治 疗 后 ,可 出 现 FDP 假 阴性 。 

(4) FDP 和 D-D 均 阳性 :纤维 蛋白 原 和 纤维 蛋白 同时 
被 降 人 见于 继 发 性 纤 溶 ,如 DIC 和 溶 栓 治疗 。 

2. 纤 溶 功 能 检测 

(1) tLPA( 活 性 及 抗 夯 












































有 性) 和 u-PA 测定。 





















































(2) 纤 深 酶 原 活 性 (PLG:a) 和 抗原 仿佛 (PLG， Ag) 
测定 

(3) 纤 溶 五 原 激 活 抑 制 物 (PAI) 测定 和 w%- 抗 纤 深 酶 
(xu-PI) 测 定 。 

(四 ) 分 子 标志 物 检 测 

1 血管 内 皮 细 胞 受 损 血浆 ET-1; TM 抗原 及 活性 
仿 测 。 | 

2. 血小板 激活 ”8-TG;PF,; ;GMP-1140;TXB 

3. 凝血 因子 活化 ”F;-;;FPA; 可 溶性 纤 维和 据 单 体 
复合 物 (SEMC)。 

4. 抗 凝 和 纤 溶 ”凝血 酶 - 抗 泌 血 酶 打 复 合 物 ( TAT7， 
纤维 重 白 然 B2 ;; 和 B8::a。 rhe 有 
后 者 见于 纤维 货 白 降解 。 





【出 血性 疾病 的 治疗 】 


(一 ) 毛细 血管 -血小板 型 止血 缺陷 
这 淮 蜂 、 


局 部 治疗 包括 压 
ne ns We :和 
要 在 : 方 本 

风衣 管 璧 抗 广 :时 上 眼色 对 ( 巴克 
增强 毛细 血管 必 周 前 纸 织 中 的 酸 忆 
秀 必 :附和 储 乙 及 (dieyaone 六 增强 页 小数 











壁 通 透 性 :维生素 C, 作 为 羟 化 酶 辅酶 参与 胶原 组 织 中 且 氨 
酸 和 赖 氨 酸 产 化 ; 悄 上 腺 皮质 激素 可 降低 血管 壁 脆性 和 通 
透 性 。 另 外 可 选用 血管 收缩 药 如 垂体 后 叶 素 等 。 

促进 血小板 生成 药物 如 :血小板 生成 素 (thrombopoietin 
TPO) 可 刺激 骨 散 巨 核 细 胞 生成 发 育成 熟 及 血小板 生成 ; 
白细胞 介 素 11(IL-11) 可 促进 巨 核 细胞 成 熟 ,增加 外 周 血 小 
板 的 数量 ; 酚 磺 乙 胺 尚 有 促进 血小板 由 骨 骨 释放 作用 。 

增强 血小板 功能 药 包括 : 巴 曲 酶 ( 立 止 血 , batroxobin， 
reptilase) 为 血液 凝 固 酶 ,促进 血 小 板 活化 ,诱导 血小板 
聚集 。 

肾上腺 皮质 激素 、 免 疫 抑 制剂 ,大 剂量 免疫 球 蛋 白 、 脾 
切除 对 免疫 性 血小板 减少 症 有 效 ( 见 相关 章节 )。 

血小板 输 注 ,适应 证 为 严重 血小板 减少 症 ( 人 20X 1 
L) 或 (和 ) 血 小 板 功能 缺陷 。 

(二 ) 凝血 障碍 - 抗 凝 物质 型 止血 缺陷 维生素 K 参与 
因子 卫 、 江 、 信 、X 的 合成 。 血浆 及 凝血 因子 制品 主要 有 ;新 
鲜 冷 冻 血 浆 , 指 新 鲜 全 血 去 红细胞 于 6 小 时 内 冷冻 至 
一 18C, 窗 含 因子 I .VW 区 、 久 、、 了 I; 冷 沉淀 物 ,新 鲜 
冷冻 血浆 于 4C 柄 化 时 产生 , 富 含 因子 工 、W、 轩 vWF、Fn; 
纤维 蛋白 原 制剂 ;因子 妖 浓 缩 物 ;vWF 浓缩 物 ; 因 子 信 浓缩 
物 ;凝血 酶 原 复合 物 浓缩 物 (PCC) 窜 含 因子 全 、W、K、X; 
其 适应 证 包括 严重 肝病 、 血 友 病 、 维 生 素 K 缺乏 .DIC, 首 次 
剂量 -- 般 为 40Uykg ,维持 量 为 15 一 20U/(kg， d) ;凝血 因 
子 蔡 代 治 疗 并 发 症 : 过 化 反应 ,凝血 因子 抗体 ,溶血 性 贫血 、 
血栓 形成 ,病毒 性 肝炎 、AIDS 等 。 

基因 重组 的 下 外 .F 如 业已 临床 应 用 ( 见 相应 章节 )。 

针对 病理 性 循环 抗 凝 物质 的 治疗 包括 硫酸 鱼 精 蛋 日 ， 
适用 于 肝 迷 过 量 , 重 症 肝 病 ;内 上 腺 皮质 激素 和 免疫 抑制 齐 
的 应 用 ;补充 大 剂量 凝血 因子 以 中 和 抗体 ;血浆 置换 。 

(三 ) 纤维 蛋 自 溶解 活性 增强 “ 氢 基 已 酸 (EACA) ,党 
争 性 抑制 纤 溶 栈 原 与 纤维 蛋白 的 结合 ,使 纤 溶 酶 原 不 被 其 
活化 剂 激活 ,其 适应 证 有 全 身 纤 溶 亢 进 ( 苘 纤 溶 酶 血 症 、 肝 
关 . 肿 冶 . 平 术 ) .局 部 亢进 (节育 环 月 经 过 多 ,蛛网 膜 下 
腑 出 血 . 前 列 腺 术 后 ); 同 类 药物 有 然 甲 茶 酸 (PAMBA) 和 
氮 轴 环 酸 (AMCA)， 

其 他 具有 综合 作用 的 止血 药物 如 1- 去 氨基 -8-D- 精 氨 
酚 加 压 泰 (DDAVP) .结合 只 激素 片 ( 结 合 型 雌 激 素 )、 促 红 
细胞 生成 索 . 见 相关 章节 。 
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第 二 节 ”血管 性 紫 冶 
徐 建 民 
血管 性 紫 壮 (vascular purpura) 是 指 血管 壁 及 周围 组 织 
异常 所 致 的 出 血性 疾病 。 血 细胞 从 毛细 血管 内 向 外 流出 进 
入 皮肤 或 皮下 组 织 引 起 的 损害 统称 为 柴 疗 (purpura)。 从 
血管 内 流出 血液 的 量 决 定 了 皮肤 损害 的 大 小 及 范围 。 少 基 
的 出 血 产生 针尖 样 大 小 的 (二 2mm) 红 色 皮 损 称 为 瘀 点 , 较 
多 的 出 血 (10omm) 引 起 的 紫 疗 性 损伤 称 为 痘 班 。 出 血性 
损害 的 颜色 取决 于 出 血 贡 的 多 少 及 部 位 ,以 及 出 血 后 经 历 
的 时 间 。 浅 表 部 位 的 出 血 初 起 通常 为 鲜红 或 深 红 色 , 较 深 
部 位 的 出 血 常常 星 紫色 , 随 着 时 间 的 推移 可 表现 为 深 紫 色 、 
棕色 \ 栖 黄色 或 黄 绿色 。 

血液 从 血管 内 流出 进入 皮肤 或 皮下 组 织 的 机 制 包 括 : 
吕 血 管 透 壁 压 增加 :如 剧烈 咳嗽 、 呕 吐 、 分 娩 时 用 力 .静脉 洪 
小 等 ;加 血管 损伤 :如 紫外 线 辐 射 感 染 .栓塞 .过敏 ,炎症 、 
肿瘤 、 中 毒 、 药 物 相 关 性 等 因素 对 血管 的 损害 ; @ 微 循环 和 
血管 支持 组 织 的 完整 性 降低 :如 年 龄 相关 性 紫 疗 、 糖 皮质 激 
素 使 用 过 量 、 维 生 素 C 缺 乏 、 结 缔 组 织 异常 .淀粉 样 物质 浸 
润 等 。 

紫 首 可 由 血小板 数量 减少 ,凝血 因子 缺乏 、 血 小 板 功能 
异常 及 血管 异常 等 因素 引起 。 由 血管 异常 引起 的 紫 疲 包括 
机 械 性 紫 疗 、 血 管 结构 畸形 ( 踪 传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 
症 ) .遗传 性 或 获得 性 结缔 组 织 疾病 引起 的 紫 瘦 .小 血管 性 
血管 炎 ( 血 清 病 .过敏 性 紫 和 (多 发 性 
骨髓 冶 , 冷 球 蛋 白 血 症 ) ,皮肤 疾病 相关 性 紫 巍 ,感染 
紫 疾 及 精神 性 紫 首 (自体 红细胞 过 敏 .自体 DNA 过 级 )。 
过 敏 性 紫癜 及 选 传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 症 将 分 别 在 第 三 
及 第 四 节 详 述 。 










一 、 弄 常 惨 白 血 症 性 紫 疗 


可 发 生 于 异常 蛋白 血 症 , 但 出 血 原因 常 是 多 方面 的 . 包 
括 血小板 减少 血小板 质 亿 异常 和 凝血 障碍 、 血 黏度 过 癌 、 
异常 蛋 身 直接 损伤 血管 内 皮 细 胞 等 。 

(一 ) 冷 球 蛋白 血 症 这 是 由 于 血清 中 存在 冷 球 重 百 
而 引起 的 一 种 疾患 。 表 现 为 皮肤 紫 履 ,四 上 肢 和 其 他 身体 受 
寄 即 可 产生 ,也 可 发 生 于 阴 帮 及 性 部 等 处 。 有 了 时 5 
样 皮疹 ,中间 伴 阁 痒 。 慢 性 紫 首 可 有 色素 
性 出 现时 当 伴 疯 象 。 

(二 ) 巨 球 蛋 自 血 症 










可 分 为 原 发 性 与 继 发 性 两 类 。 


第 七 章 ”止血 与 血栓 


由 于 巨 球 蛋 白 过 多 ,血清 和 芒 称 度 增高 .半数 以 上 的 病例 可 表 
现 为 紫 泌 ,碰撞 后 易 出 血 。 也 可 发 生 视网膜 出 血 、 积 出 血 以 
及 黏膜 出 血 , 亦 常 可 伴 发 冷 球 蛋白 血 症 而 发 生 和 雷诺 现象 , 血 
清和 免疫 电 泳 IgM 明显 增高 是 本 病 的 特征 。 

(三 ) 良性 高 丙种 球 蛋白 血 症 性 柴 疗 ”本 病 是 一 种 以 
下 肢 反 复出 现 紫 疗 、 血 沉 增 速 和 血清 丙种 球 蛋 白 IgG 浓度 
增高 为 特点 的 异常 球 蛋 白 血 症 。 本 病 多 见于 女性 ,起 病 隐 
袭 , 紫 疝 开 始 出 现在 两 小 妥 及 足 部 ,可 扩展 至 大 腿 、 辟 部 及 
下 腹部 ,特别 在 用 力 或 机 械 损害 的 部 位 。 紫 癜 可 相互 融 
合成 凉 斑 , 可 留 有 色素 沉着 。 继 发 性 者 可 伴 有 其 他 全 身 
性 疾病 的 征象 ,如 干燥 综合 征 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 类 风湿 
关节 炎 、 淋 巴 肉瘤 、 慢 性 淋巴 细胞 白血病 等 。 原 发 性 的 原 
因 不 明 。 由 于 临床 上 常 有 肝 功 能 异常 、IgG 增高 、 血 沉 增 














速 ,本 症 常 被 误诊 为 慢性 迁延 性 肝炎 .慢性 活动 性 肝炎 、|[ 委 


红斑 狼疮 等 。 

(四 ) 多 发 性 骨 储 瘤 。 本 病 是 一 种 肿瘤 性 疾病 。 其 特 
点 为 异常 浆 细胞 恶性 增生 ,并 产生 大 量 异 常 免 疫 球 蛋白 ,在 
临床 上 可 伴 有 一 定 的 出 血 症状 .表现 为 有 供出 血 、 牙 眼 出 
血 \ 皮 肤 凉 班 。 出 血 原因 主要 是 血小板 生成 ,血小板 功能 障 
碍 及 凝血 因子 减少 。 另 外 ,异常 球 蛋 白 浸润 和 损害 血管 辟 ， 
影响 止血 功能 ,引起 血管 性 紫 妆 。 

(五 ) 淀粉 样 变性 ”本 病 是 由 于 淀粉 样 蛋 白 在 组 织 和 
器 官 中 沉着 而 引起 相应 病变 的 一 种 少见 的 疾病 .全身 任何 
器 官 均 可 受累 ,淀粉 样 蛋白 一 般 先 在 毛细 血管 及 小 动脉 周 
围 开始 沉着 ,以 后 逐渐 扩展 , 随 着 年 龄 增加 而 积 训 增多 ,可 
压迫 组 织 引 起 脏 器 功能 障碍 。 演 粉 样 变性 的 紫 峰 可 由 于 演 
粉 样 物质 沉积 于 皮肤 和 皮下 组 织 而 引起 ,使 毛细 血 答 脆 性 

















































为 原 发 性 ,也 可 以 继 发 于 其 
疾病 以 及 牌 奇 金 淋巴 类 


主要 针对 版 发 病 。 





胃癌 、 溃 


二 、 单 纯 性 桌 闻 


也 称 为 女性 易 发 普 斑 综合 征 (female easy bruising 
syndrome)。 发 病 以 表 年 女性 为 主 , 常 与 月 经 周期 有 关 ， 
激素 对 血管 和 周围 组 织 的 影响 可 能 是 单纯 性 紫 巍 的 发 病 机 
制 , 若 同时 服用 影响 血小板 功能 的 药物 如 非 省 体 类 抗 炎 药 
可 使 此 类 紫 辣 加 重 。 症 状 主 现 为 轻微 创伤 后 台 
出 现下 肢 皮 肤 因 凉 斑 ,通常 不 铝 演 疗 可 自行 消退 。 月 
经 期 将 春 期 好 变局 限于 皮肤 . 常 反复 发 作 , 但 不 留 
后 遗 症 。 这 类 紫 巍 叫 首 当 遇 到 外 科 手 术 等 应 激 状 态 时 , 放 
不 会 发 生 过 度 出 血 的 危险 。 单 纯 性 中 有 些 病 和 
因素 .先天 性 或 后 天 性 血小板 质 的 束 晶 
往 阳 性 。 避 免 使 用 阿 司 丐 林 类 药物 .必要 | 讨 可 服 维 生 素 
芒 丁 和 卡巴 克 络 ( 安 络 血 ) 千 















































第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


So 药物 性 紫 疗 


药物 引起 的 紫 首 大 多 数 与 药物 引起 血小板 数量 减少 有 
关 , 但 少数 情况 下 药物 可 引起 紫 首 而 血小板 数量 正常 。 可 
能 的 机 制 是 免疫 复合 物 引起 小 血管 损伤 .削弱 血管 周围 的 
支撑 组 织 和 干扰 血小板 的 功能 。 但 血清 学 检查 未 发 现任 何 
抗体 。 部 分 患者 在 注射 看 豆 素 及 其 衍生 物 后 会 出 现 出 血性 








关 
胺 药 、 青 每 素 、 奎 宁 及 香 豆 类 等 药物 均 可 引起 皮肤 紫 疗 , 停 
药 后 自动 消失 。 治 疗 应 停 用 相关 药物 ,或 给 予 维生素 C 及 





四 、 感 染 性 柴 疗 


细菌 ,病毒 、 立 克 次 体 和 原虫 感染 均 可 引起 紫 钼 ,常见 
于 流行 性 脑 峭 骨 膜 炎 、 败 血 症 、 出 血 热 ,伤寒 、 斑 疹 伤 寒 及 症 
疾 等 。 产 生机 制 是 免疫 复合 物 或 病原 体 直 接 损 伤 内 皮 细 
胞 ,或 使 毛细 血管 通 透 性 增加 ,或 是 毛细 血管 细菌 性 栓塞 ， 
部 分 病例 是 由 多 因素 引起 。 治 疗 以 抗 感染 为 主 。 儿童 在 感 
染 后 全 身 皮肤 可 见 大 片 触 痛 性 痘 斑 , 伴 有 出 血性 大 净 和 坏 
死 , 内 脏 亦 可 受累 ,死亡 率 较 高 , 称 为 暴发 性 紫 疫 。 





五 、 维 生 素 C 缺乏 性 兹 疝 


赋 往 称 为 坏 血 病 (scurvy) 。 由 于 胶原 分 子 中 的 羟 腊 氨 
酸 的 合成 需要 维生素 C, 故 维 生 崇 C 缺乏 影响 胶原 合成 ,使 
血管 壁 及 周围 的 结缔 组 织 的 韧性 降低 ， 毛细 血管 脆性 增加 
而 引起 出 血 。 表现 为 毛 赛 周转 皮肤 出 血 ,肌肉 出 血 , 牙 眼 肿 
此 和 皮肤 角 化 过 度 。 引 起 维生素 C 缺乏 的 因素 包括 ， 长 其 
进食 就 过 过 度 的 食物 ,严格 挑食 者 及 酮 酒 者 。 治疗 可 口服 
维生素 C 200mgyd。 


s 


六 、 自 身 红细胞 致 敏 性 紫 冶 





本 病 少 见 ,仅见 于 中 年 女性 , 常 有 损伤 史 。 特 点 是 自发 

性 航 痛 性 次 班 ,发 病 机 制 不 明 。 本 病 过 去 认为 与 神经 精神 
,也 有 人 称 为 "精神 性 此 着 "发病 前 常 有 明显 情结 
湖 发 因素 ,但 目前 认为 与 红细胞 丝 敏 有 关 。 国 外 的 研究 证 
实 , 具 有 歇斯底里 或 其 他 精神 异常 的 患者 有 发 生 本 病 的 个 
向 。 部 分 患者 有 明显 受 虐 倾向 ,部 分 患者 在 接受 催眠 治疗 
。 绝 大 多 数 患者 闹 斑 发 生前 ,有 明显 情绪 波动 ， 
尤其 有 辣 症 者 。 先 局 部 疤 痒 、, 刺 痛 或 烧灼 感 ,随后 六 班 周围 
1 红 放 和 水 肿 ,并 逐渐 扩大 出 现 疼痛 性 红 讽 。 同 时 伴 有 

k 心 哎 导 和 腹痛 等 。 出 血 可 从 肢体 扩张 到 其 


他 部 位 .可 有 法 次 ,血尿 其 金鼎 内 出 血 。 出 血 常 可 自行 停 
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止 ,但 可 复发 。 病 程 迁 延 数 年 。 各 种 出 凝血 检查 均 属 正 常 。 
皮下 注射 自身 全 血洗 涤 红 细胞 .自身 血红 蛋白 ,甚至 注射 
由 和 白 身 红 细胞 分 离 出 的 磷脂 酸 -L- 丝 氨 酸 可 引起 类 似 发 作 
时 出 现 的 次 班 。 结 核 菌 崇 试 验 可 阴性。 诱因 多 为 挫伤 , 手 
术 后 并 发 本 病 可 能 与 渗 出 红细胞 致 敏 有 关 。 对 症 处 理 和 精 
神 治 疗 有 一 定 疗效 。 


七 、 自 身 DNA 致 敏 性 柴 瑕 


多 见于 女性 ,既往 无 外 伤 史 。 临 床 经 过 同 自身 红细胞 
致 敏 性 紫 柚 。 病 损 先 出 现在 四 肢 , 表 现 为 皮肤 疼痛 性 硬结 
和 瘀 班 ,随后 迅速 增 大 和 变 硬 。 数 天 或 2~~3 周 内 痊愈 。 除 
束 辟 试验 可 阳性 外 ,其 他 出 凝血 检查 均 属 正常 。 皮 下 注射 
患者 的 白细胞 DNA 浴 液 可 使 紫 瘦 发 作 。 本 病 病 程 较为 迁 
延 可 持续 数 年 ,可 有 反复 和 加 重 。 与 其 他 类 型 的 血管 病变 
导致 的 出 血 比 较 , 患 者 病情 往往 较 重 ,较为 虚弱 。 氨 唑 治疗 
有 效 ,疗效 迅速 而 显著 ,但 停 药 后 易 复 发 。 剂 量 为 0. 25g， 
每 天 4 次 ,连续 服用 1 周 ,以 后 减 量 为 每 天 0. 25 一 0. 5g。 
精神 治疗 有 一 定 疗效 ,但 很 少 获得 永久 性 的 缓解 。 


入 、 老年 性 紫 流 


老年 人 由 于 皮下 结缔 组 织 胶原 ,弹性 硬 蛋 白 、 脂 肪 等 
组 织 著 缩 ,松弛 ,以 致 血管 床 周围 依托 不 足 , 轻 度 外 伤 或 皮 
肤 移动 牵 拉 小 血管 即 可 引起 皮下 出 血 及 次 班 。 多 发 生 在 
60 岁 以 上 较 消瘦 老人 。 紫 瘦 常 见于 面部 、 绒 部 上肢 仲 而 
和 手背 .前 壁 和 小 腿 , 亦 可 轻微 外 伤 后 出 现 紫 疗 。 常 由 红 到 
紫红 色 的 次 班组 成 ,可 持续 数 周 ,吸收 缓慢 ,以 后 留 下 棕色 
色素 沉着 。 束 臂 试验 阳性 ,其 余 检查 均 正常 。 














九 、 遗 传 性 血管 性 柴 疯 


如 Marfan 综合 征 、Ehlers_ Danlos 综合 征 及 弹性 假 黄 
瘤 等 ,由 于 结缔 组 织 基质 发 育 异 常 使 血管 脆性 增加 引起 皮 
肤 出 血 。 尚 无 有 效 治疗 方法 。 


十 、 共 他 血管 性 柴 壮 


还 有 机 械 性 紫 疝 ,人 为 紫 巴 直立 性 紫 妆 , 激 素性 紫 疾 
以 及 医 源 性 紫 症 等 。 
4 中 A 
第 三 节 过敏 性 紫 疗 
徐 建 民 
过 敏 性 紫 疾 ( anaphylactoid purpura) 又 称 出 血性 毛细 
血管 中 毒 症 或 Henoch_Schanlein 紫癜 (Henoch-Schonlein 
purpura, HSP), 是 一 种 较 常 见 的 毛细 血管 变态 反应 性 出 血 








性 疾病 。 临 床 表现 为 血液 逸 于 皮肤 、 蒜 膜 之 下 ,出 现 凑 点 冯 
班 ,可 伴 关节 肿 痛 \ 腹 痢 \ 便 血 、 血 尿 和 得 白 尿 。 过 敏 性 紫 癌 
的 病因 及 发 病 机 制 仍 未 完全 阐明 ,可 能 与 血管 的 自体 免疫 
损伤 有 关 。 本 病 多 见于 儿童 和 表 少 年。 平均 年 龄 为 5 岁 ， 
男 肆 之 厂 汶 3325 


【病因 与 发 病 机 制 】 

由 于 机 体 对 某 些 过 敏 物质 发 生变 态 反应 而 引起 毛细 血 
管 壁 的 通 透 性 和 胞 性 增高 。 过 人 敏 原 可 由 于 多 种 因素 引起 ， 
但 其 直接 致 病原 因 往往 很 难 确定 。 与 本 病 发 上 有 关 的 因素 
有 :中 感染 :细菌 和 病毒 感染 约 占 发 病 的 24%。 其 中 细菌 
以 溶血 性 链球 菌 多 见 ,可 有 急性 扁桃 体 炎 和 上 呼吸 道 感 染 ; 
幽门 螺杆 菌 HP 感染 可 能 是 HSP 发 病 的 重要 因素 之 一 , 根 
治 HP 有 利于 HSP 的 康复 ,特别 是 腹 型 HSP 患者 。 肺炎 
支原体 , 柯 萨 奇 病毒 .EB 病毒 .乙肝 疫苗 接种 、 甲 型 肝炎 和 
微小 病毒 B19 感染 后 均 可 引起 HSP。 寄 生 虫 感染 约 占 
23%, 其 中 以 映 虫 感染 居多 。 寄生 虫 侵入 机 体 后 其 代谢 产 
物 或 死亡 后 的 分 解 产 物 都 是 异性 蛋白 质 ,可 引起 本 病 。 
四 药物 : 约 占 3.6%。 表 短 迷 、 链 每 素 .磺胺 类 、 异 烟 及. 水 
杨 酸 钠 、 奎 宁 等 。@ 食 物 : 鱼 、 虾 . 蟹 , 蛋 ,牛奶 . 鸡 以 及 海鲜 
等 异性 租 白 质 。@ 其 他 ;如 寒冷 .外伤 . 花 粉 吸入 ,疫苗 注 
射 , 更 年 期 甚至 精神 因素 都 能 诱发 本 病 。 

以 上 各 种 因素 引起 自身 免疫 反应 ,免疫 复合 物 反 应 损 
害 小 血管 ,发 生 广泛 的 毛细 血管 炎 , 甚 至 坏死 性 小 动脉 炎 ， 
造成 血管 壁 通 渗 性 和 脆性 增高 ,导致 皮下 组 织 、 黏 膜 及 内 脏 
器 官 出 血 及 水 肿 。HSP 发 病 机 制 主要 是 存在 免疫 异常 。 
体液 免疫 异常 :HSP 发 病 多 为 IlgA 所 介 导 ,在 HSP 患者 血 
清 中 往往 可 检测 出 IgA 循环 免疫 复合 物 , 且 多 沉积 于 表皮 
血管 壁 , 有 报道 约 50% 的 HSP 患者 血清 IgA 水 平 升 高 ; 
HSP 患者 血清 1gE 水 平 升 高 ,免疫 复合 物 沉积 或 由 于 IgE 
介 导 血管 损伤 ,导致 毛细 血管 和 小 血管 壁 及 其 周围 组 织 产 
生 炎 证 ,血管 壁 通 透 性 增高 ,从 而 产生 紫 首 和 各 种 局 部 或 全 
身 症状 。 电 镜 检查 肾 小 球 血 管 系 膜 有 免疫 复合 物 沉着 ,经 锡 
疫 荧光 证 明 主要 是 IgA( 少 量 为 lgG 及 lgM) .C3, 纤 维 蛋 白 / 
纤维 蛋白 原 , 故 过 敏 性 紫 狗 肾脏 损害 与 免疫 复合 物 有 关 。 细 
胞 免疫 异常 :HSP 患者 了 细胞 处 于 高 激活 状态 ,了 细胞 功能 
率 乱 。 工 细胞 功能 紊乱 主要 表现 在 工 细胞 亚 群 失调 、 活 化 异 
常 及 测 节 性 细胞 功能 亲 乱 。HSP 急性 期 患者 外 周 血 
CD4 数量 降低 ,CD8- 数量 升 高 ,CD4- /CD8- 比值 下 降 、 
Thl/Th2 失衡 ,主要 向 Thl 亚 群 分 化 ,CD4- CD25- 调节 性 全 
细胞 显著 降低 。 在 HSP 患者 急性 期 :白细胞 介 素 -6(IL-6? 显 
著 升 高 ;血管 内 皮 生 长 因子 (VEGF) 明 显 增高 ,血管 细胞 间 夭 
附 分 子 1(BVCAML1) 水 平 显 著 ; 补 体 水 平 下 降 。 


【临床 表现 了 
本 病 主要 见于 儿童 及 青年 ,6 岁 以 上 占 多 数 。 春 秋季 
节 好 发 。 起 病 前 1 一 3 周 有 上 呼吸 道 感染 史 。 可 有 倦 息 、 乏 














第 七 章 ”止血 与 血栓 


力 、 低 热 , 纳 差 等 前 驱 症 状 。 

(一 ) 皮肤 ” 首 起 症状 以 皮肤 紫 丫 最 常见 。 多 在 前 驱 
症状 2 一 3 天 后 出 现 , 常 对 称 性 分 布 ,以 下 上 肢 伸 侧 及 性 部 多 
见 , 分 批 出 现 , 紫 辣 大 小 不 等 , 呈 紫 红色 , 略 高 出 皮肤 ,可 互 
相 融 合 , 常 伴 尊 麻疹 ,多 形 性 红斑 及 局 限 性 或 弥漫 性 水 肿 ， 
偶 有 痒 感 。 严 重 的 此 首 可 融合 成 大 疱 : 发 生 中 心 出 血性 坏 
死 。 皮 肤 损害 有 4 种 类 型 :@ 单 纯 性 紫 疗 常 伴 天 疱 疮 样 皮 
肤 损害 。@@ 荨 麻疹 伴 血管 神经 性 水 有 种。@ 弥 散 性 红斑 ,位 
或 不 伴 水 肿 。@ 皮 肤 坏死 ,或 伴 溃疡 形成 。 

(二 ) 腹部 约 50% 的 病例 有 腹痛 , 常 发 生 在 出 疹 的 
1 一 7 天 ,位 于 脐 周 或 下 腹部 , 呈 阵 发 性 绞 痛 ,可 有 压痛 但 无 
肌 紧 张 , 呈 症状 与 体征 分 离 现 象 。 严 重 者 可 合并 呕吐 及 消 








化 道 出 血 ( 哎 血 ,便血 等 )。 由 于 肠 蜂 动 亲 乱 .可 诱发 肠 套 1 


纯 , 在 小 儿 多 见 。 肠 坏死 、 肠 穿孔 者 少见 。 
为 急 腹 症 而 进行 剖腹 探查 。 

(三 ) 关节 症状 多 见于 膝 、 踩 等 大 关节 , 呈 游 走 性 ,可 
有 轻微 疼痛 或 明显 的 红 、 肿 、 痛 及 活动 障碍 .反复 发 作 .但 不 
遗留 关节 畸形 , 易 误 诊 为 风湿 性 关节 炎 。 

(四 ) 肾脏 病变 见于 172 一 1/3 的 患者 ,一 般 于 紫 减 
出 现 后 1~8 周 内 发 生 ,可 持续 数 月 或 数 年 ,主要 表现 为 血 
尿 、 和 蛋白 尿 、 水 肿 、 高 血压 。 个 别 严 重病 例 死 于 尿毒 症 。 根 
据 临床 进展 , 紫 首 性 肾炎 可 分 为 上 种 类 型 :迁移 性 肾炎 , 肾 
病 综合 征 , 慢 性 肾 小 球 肾炎 , 急 进 型 肾炎 。 

(五 ) 神经 症状 。” 当 病变 累及 脑 和 脑膜 血管 时 ,可 出 现 
各 种 神经 系统 症状 ,如 头痛 、 头 尝 、 哎 吐 、 目 眩 、 神 志 忱 履 、 烦 
躁 \ 诡 妄 , 淘 冯 、 偏 瘫 、 意 识 模糊 、 错 迷 等 ,但 例 数 极 少 。 

(六 ) 其 他 症状 ”病变 累及 呼吸 道 时 ,可 出 现 咯血 、 胸 
膜 炎症 状 ,临床 少见 。 

根据 体征 可 将 本 病 分 为 皮肤 型 (单纯 紫癜 型 )、 腹 型 
(Schonlein 型 ) 关节 型 (Henoch 型 ) , 若 有 两 种 以 上 并 存 时 
称 为 混合 型 。 


【辅助 检查 】 

(一 ) 一 般 检查 ”白细胞 计数 正常 或 轻 度 升 高 .有 感染 
时 可 增高 。 合 并 寄生 虫 感染 者 哮 酸 性 粒 细胞 可 增高 。 红 细 
胞 和 血红 蛋白 一 般 正常 或 经度 降低 。 合 并 内 胜出 血 者 可 旺 
中 度 失血 性 贫血 ,血小板 计数 多 数 正 常 。 尿 常规 结果 取决 
于 肾脏 受累 程度 ,车 伴 发 肾炎 时 ,血尿 和 蛋白 尿 极 为 常见 。 
偶尔 可 见 管 型 尿 。 大 使 可 找到 寄生 虫 或 虫 卵 , 周 肠 受 打 时 
大 使 隐 血 阳性 。 血 沉 增高 见于 2 3 的 病例 , 抗 "0” 可 增高 ， 
黏 蛋 和 白 大 多 止 常 。 血 清 循环 免疫 复合 物 (CIC) 增 高 。 在 严 
重 肾 型 病例 ,尿素 氮 及 肌 醋 增高 。 患 者 的 骨髓 象 检 查 均 正 
常 。 划 痕 试验 可 以 阳性 。 

(二 ) 出 凝血 机 制 检查 ”30 吧 一 50 响 的 病例 束 辟 试验 
阳性 。 甲 皱 毛 细 血 管 检查 可 网 到 毛细 血管 扩张 .扭曲 或 畸 
形 . 对 针 刺 反应 也 减 
收缩 等 均 在 正常 范围 。 


少数 患者 可 误诊 
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(三 ) 免疫 学 检查 ” 约 50 党 的 病例 的 血清 IgG 和 IgA 
增高 ,但 以 IgA 增高 为 明显 。 有 些 病例 IgE 增高 ,临床 无 特 
异性 。 

(四 ) 皮肤 或 肾脏 活检 行 病理 组 织 学 或 电子 显微镜 
检查 对 非典 型 病变 具有 重要 诊断 价值 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 诊 断 ”典型 病例 的 诊断 并 不 困难 ,凡是 有 下 列 特 
点 者 即 可 诊断 :四 肢 出 现 对 称 分 布 .分 批 出 现 的 紫 疗 , 特 
别 以 下 肢 为 主 。 加 在 紫 疯 出 现 前 后 ,可 伴 有 腹部 绞 痛 、 便 
血 、 关 节 酸 痛 、 血 尿 及 水 肿 等 。@ 血 小 板 计数 ,凝血 功能 检 
” 查 及 骨 骨 检查 等 均 正常 。 
(二 ) 鉴别 诊断 
1. 皮肤 型 需 与 药疹 或 血小板 减少 性 紫 闻 作 鉴别 。 药 
疹 患 者 有 一 定 的 服药 史 , 皮 疹 常 分 布 于 全 身 , 停 药 后 药疹 即 
可 消失 。 血 小 板 减 少 性 紫 疗 患者 瘀 点 和 瘀 斑 可 呈 不 规则 分 
布 ,皮疹 不 隆起 ,无 丘疹 荨 麻疹 ,血小板 计数 减少 ,骨骸 象 见 
巨 核 细胞 成 熟 障碍 。 
2. 关节 型 需 与 风湿 病 鉴 别 。 
3, 腹 型 本 病 腹 痛 部 位 不 固定 ,腹痛 虽 明 显 , 但 局 部 体 
征 较 轻 , 且 多 无 腹 肌 紧张 。 需 与 急性 浆 尾 炎 、 肠 梗阻 . 肠 套 
芝 、 肠 穿孔 .急性 细 茵 性 痢疾 等 鉴别 。 
4 肾 型 需 与 急性 肾 小 球 肾 炎 、 狼 疮 肾炎 、 肾 结 核 等 区 
别 。 肾 小 球 肾炎 患者 无 皮肤 紫 壮 及 腹部 、 关 节 症 状 。 狼疮 
肾炎 患者 有 多 脏 器 损害 、 白 细胞 减少 ,血沉 增 快 .狼疮 细胞 
阳性 及 其 他 免疫 指标 阳性 。 











;控制 感染 .驱除 寄生 贝 。 
(二 ) 一 般 治疗 
1. 抗 组 胺 类 药物 “可 选用 热 酸 异 两 唆 ( 非 那 根 ) 每 次 
12.5~25mg. 每 天 3 次 ,口服 ; 来 酸 氮 荣 那 敏 ( 扑 尔 敏 ) 每 
次 4mg, 每 天 3 次 .口服 ; 蘑 唉 啶 每 次 
次 :口服 ;盐酸 去 拟 羟 嗪 (克敏 
次 ,口服 ; 特 非 那 定 每 次 60mg, 每 天 2 次 , 口服 ， 氛 雷 他 定 
(克敏 能 ) ,每 次 10mg. 每 天 1 次 ,口服 ; 阿 说 咪唑 ( 息 斯 化)， 
每 次 10mg' 每 天 ] 次 ,口服 。10 淄 葡萄糖 酸 钙 粘 脉 注射 也 
可 应 用 ,但 疗效 不 肯定 。 
2. 芦 丁 和 维生素 C ”作为 辅助 用 药 , 芦 丁 10~15 片 . 
每 入 3 次 . 门 服 ;维生素 C lg; 每 天 1 一 2 次 口服 或 静脉 滴 注 。 
3. 止血 药 卡巴 克 洛 ( 安 络 血 ) 每 次 10mg, 每 天 2 一 3 
次 : 贞 内 注射 .或 下 河 









nn 


0.5~1mg, 每 天 1~3 
El ) 每 次 25 一 50mg .每 天 3 


























意 脉 注射 或 诅 脉 滴 注 在 痛 肪 病变 首 . 抗 纤 
(三 ) 肾上腺 皮质 激素 


的 物 应 丢 用 。 
顽 制 抗原 抗体 反应 - 贞 有 抗 过 


敏 及 改善 血管 通 透 性 作用 , 故 对 减少 出 血 和 减轻 症状 有 效 ， 
对 关节 型 . 腹 型 和 皮肤 型 疗效 较 好 ,对 肾 型 无 效 ,不 能 改变 
肾 型 患者 预后 。 常 用 泼 尼 松 每 天 30mg, 直 至 紫 首 消失 后 逐 
渐 停 药 。 如 1 周 后 皮疹 不 退 可 加 至 每 天 40 一 60mg。 病 情 
急 重 者 可 用 氢化 可 的 松 每 天 100 一 200mg, 静 脉 滴 注 , 待 病 
情 好 转 后 改 用 口服 。 

(四 ) 免疫 抑制 剂 如 以 上 疗法 效果 不 佳 时 可 试用 免 
疫 抑制 剂 ,特别 是 合并 肾脏 损害 的 病例 。 环 磷酸 胶 2 5mg/ 
(kg. d) ,口服 ,或 硫 唑 嘎 叭 2. 5mg/(kg * d)， 口服 ,连续 
4~6 个 月 。 免疫 抑制 剂 也 可 与 肾上腺 皮质 激素 合用 。 

(五 ) 抗 凝 治疗 和 急 进 性 肾炎 、 肾 病 综合 征 病 例 , 除 用 
皮质 激素 、 环 磷酸 胺 外 ,还 可 用 抗 凝 治疗 。 如 肝 索 治疗 使 
APTT 维 持 至 正常 值 的 1.5 一 2.0 倍 ;后 改 华 法 林 10 一 
20mg/d, 以 3 一 5mg/d 维持 ,使 凝血 酶 原 时 间 维 持 在 正常 
的 1 一 2 倍 。 


【病程 与 预后 】 

病程 一 般 为 3 一 6 个 月 ,一 次 发 作 可 持续 1 周一 6 个 月 
不 等 。 关 节 及 皮肤 症状 者 病 期 较 短 , 腹 部 症状 明显 者 病程 
较 长 ,病原 持续 存在 时 可 转 为 慢性 。 如 再 次 接触 过 敏 原 ,可 
导致 本 病 复发 。 本 病 多 旺 自 限 性 ,一 般 6 周 内 可 自 您 ,预后 
大 多 良好 ,少数 迁延 数 年 。 如 果 并 发 肾炎 进展 为 肾 衰 竟 , 或 
有 脑 部 病变 并 发 脑 出 血 者 ,预后 不 良 。 
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毛细 血管 扩张 症 





遗传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 症 (hereditary hemo- 
rrhagic telangiectasia, HHT) 是 一 种 常 染 色 休 显 性 遗传 性 
疾病 ,其 特征 为 皮肤 、 猪 膜 多 部 位 的 毛细 血管 扩张 性 报告 ， 
引起 生出 血 和 其 他 部 位 出 血 。 国 外 有 关 的 流行 痢 学 调查 显 
示 : 欧 洲 国家 HHT 的 发 病 率 相 对 比较 高 , 约 为 1 2000; 北 
美洲 国家 HHT 的 发 病 率 比较 低 . 约 为 /10 000: 黑 种 人 和 
阿拉 伯 人 中 HHT 罕见 ;亚洲 国家 HHT 的 发 病 率 也 比较 
低 , 日 本 的 发 病 率 约 为 1/5000 一 1/8000。 目 前 国内 尚 缺 乏 


临床 流行 病 学 的 资料 统计 ,只 有 和 散发 的 病例 报道 。 











【病因 与 发 病 机 制 】 

本 病 系 常 染色 体 昆 性 遗传 ,与 HHT 发 病 相 关 的 基因 
OWR,; 定位 在 染色 体 9q33-34, 现 命 名 为 exdoglin 基因 。 
endoglin 系 一 种 整合 膜 糖 蛋 白 ,在 动脉 . 削 脉 和 毛细 血管 内 
皮 细 胞 表 而 表达 ,功能 上 作为 转化 生长 因子 -BCTGE-B) 的 
结合 重 让 。， 另 一 种 与 HHT 血管 畸形 发 生 伯 天 的 基因 
OWR; ,定位 于 染色 体 12q, 为 ALK1 (activin receptor like 
ki nase 1) .该 基因 的 蛋白 表达 产物 为 TGF-B 的 男 一 种 形式 
的 受 体 。 既 往 的 人 研究 认为 ,这 两 个 基因 与 本 病 的 发 竺 相关， 





分 别 是 位 于 9C34 的 endoglin 与 位 于 12C13 的 ALK1. 这 
两 个 基因 分 别 表达 转化 生长 因子 -8(TGF-8) 的 亚 型 和 工 型 
受 体 。1996 年 Piantanida 等 发 现 HHT 的 发 生 与 已 知 的 以 
上 两 种 基因 无 关 。2004 年 Gallione 等 发 现 了 HHT-3: 在 7 
个 同时 存在 “幼年 息 肉 病 (juvenile polyposis,JP) 和 HHT(JP 
和 HHT 综合 征 )” 的 家 族 中 ,发 现 了 Sma and mad homo- 
logue( SMAD4, MADH4) 突变 ,而 并 未 发 现 endoglin 及 
ALK-1 的 突变 。 

本 病 的 发 病 机 制 仍 不 十 分 明确 , 超 微 结构 分 析 显 示 皮 
肤 型 HHT 损伤 最 早 的 形态 异常 是 毛细 血管 后 微 静脉 扩 
张 。 由 于 微 静 脉 扩 张 变 得 扭曲 ,并 通过 毛细 血管 部 分 与 动 
脉 连通 ,最 终 毛 细 血 管 部 分 消失 ,直接 的 动静 脉 “交通 " 形 
成 。 该 病 的 出 血 表现 与 固有 的 血管 机 械 性 脆性 增加 有 关 。 

本 病 的 主要 病理 变化 是 血管 缺乏 弹性 纤维 和 平滑 肌 ， 
受累 的 血管 壁 仅仅 只 一 层 内 皮 细 胞 ,其 周围 由 一 层 无 肌肉 、 
无 弹性 的 朴 松 结 绕 组 织 所 包围 。 血 管 壁 脆弱 易 破 ,已 不 能 
收缩 , 呈 血 管 瘤 样 扩张 , 称 为 毛细 血管 扩张 , 故 容易 引起 
出 血 。 


【临床 特点 】 

男女 皆 可 发 病 。 病 变 以 皮肤 与 条 膜 血管 的 表层 处 最 党 
见 ,多 见于 申 床 和 手 部 皮肤 ,颜面 . 阴 孜 名 、 螨 唇 , 舌 部 、 消 
化 道 等 。 病 变 处 可 见 成 秘 的 红色 或 紫色 斑点 ,或 旦 圆 形 , 散 
在 的 或 孤立 的 小 血管 痛 , 稍 微 隆起 于 皮肤 , 直径 为 1 ~ 
2mm, 分 界 明显 ,用 玻 片 加 压 即 褪 色 , 但 褪色 不 完全 。 在 肺 
部 及 其 他 部 位 还 可 出 现 动静 脉 瘘 。 本 病 的 主要 临床 表现 为 
同一 部 位 的 反复 出 血 , 有 人 报道 ,在 同一 家 族 中 出 血 部 位 也 
往往 相同 。 出 血 症状 常 在 幼年 即 出 现 ,但 也 有 在 中 年 或 老 
年 以 后 才 首次 出 现 者 。 常 随 年 龄 增长 加 重 。 在 40 一 60 岁 
之 间 可 达 高 峰 。 除 阴 变 外 ,皮肤 的 血管 扩张 一 般 不 发 生出 
血 。 故 部 分 患者 可 终身 无 出 血 症状 。 典 出 血 最 为 常见 ( 占 
90%),20% 的 患者 可 有 消化 道 出 血 。5% 一 30% 的 患者 可 
出 现 肺 动静 脉 畸形 (PAVM) ,患者 亦 可 有 血尿 、 月 经 过 多 、 
分 娩 时 大 出 血 等 症状 。 肝 、 腺 、 视 网 膜 ,大 脑 毛 细 血 管 扩张 
所 致 的 动静 脉 冯 ,动静 脉 瘘 等 均 属 少见 。 


【辅助 检查 】 

血小板 计数 、 各 种 出 血 及 凝血 试验 无 明显 异常 .但 束 辟 
试验 可 阳性 。 甲 皱 毛 细 血 管 镜 检 查 可 发 现 高 度 扩 张 与 扭曲 
成 团 的 血管 祥 , 且 对 针 刺 无 收缩 反应 。 合 并 PAVM 者 .网 
部 义 检查 可 能 发 现 一 种 "钱币 ” 样 阴影 ,但 微小 的 病变 常 党 
被 进 漏 。 螺 旋 CT 扫描 诊断 PAVM 的 敏感 性 较 高 。 对 消 
化 道 出 血 、. 血 尿 . 咯 血 等 内 脏 出 血 的 患者 ,在 做 相应 的 内 蚀 
检查 时 ,在 黏膜 表面 可 见 到 扩张 的 毛细 血管 。 


典型 病例 的 诊断 并 不 困难 ,主要 根据 :四 同一 部 位 的 反 
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复出 血 , 未 能 找到 其 他 原因 。@ 面 部 \ 口 腔 、 盘 或 牙 部 多 灶 
性 的 皮肤 或 黏膜 细 点 状 或 成 能 的 毛细 血管 扩张 。@@ 阳 性 家 
族 史 。@ 病 变 部 位 血管 病理 组 织 检查 可 见 血 管 壁 变 薄 , 缺 
乏 弹 性 纤维 ,平滑 肌 等 。 如 出 血 以 内 胜 为 主 , 且 无 皮肤 毛细 
血管 扩张 症 存 在 . 亦 无 家 属 史 者 , 则 诊断 比较 困难 。 这 时 纤 
维 内 镜 ( 支 气管 镜 、 胃 镜 、 肠 镜 、 膀 胱 镜 、 子 宫 镜 、 腹 腔 镜 ) 检 
查 有 助 于 诊断 ,而 肺 的 动 葛 脉 瘘 可 做 肺 血管 造影 加 以 证 实 。 


治疗 】 

本 病 无 特殊 治疗 方法 ,以 对 症 治疗 为 主 。 鼻 出 血 可 用 
吸收 性 锚 腔 填塞 物 ,或 加 压 止血 处 理 。 最 好 能 同时 加 用 止 
血 剂 。 严 重 反 复 的 众 出 血 或 皮肤 出 血 可 采用 激光 凝固 、 冷 _ 
冻 外 科 动脉 栓塞 或 手术 缝合 等 措施 ,但 易 复 发 。 胃 肠 道 出 册 
血 可 用 内 镜 下 的 双 频 电 切 或 激光 技术 处 理 。 对 于 PAVM， 
可 采用 肺叶 切除 或 栓塞 疗法 。 女 性 绝经 
的 趋向 ,有 用 雌 激 素 或 瞧 激 素 十 黄体 酮 治疗 鼻 出 血 的 报道 。 
本 病 手 术 时 一 般 不 引起 出 血 倾向 。 应 避免 外 伤 , 避 免 服 用 
阿司匹林 类 药物 ,也 应 避免 能 引起 血压 增高 , 血 容 量 增加 及 
血管 扩张 的 因素 和 药物 。 
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第 五 节 原 发 免疫 性 
血小板 减少 症 
程 前 机 
原 发 免疫 性 血小板 减少 症 (primary immune thrombo- 
cytopenia) 既往 称 为 特 发 性 血小板 减少 性 紫 瘦 (idiopathic 
thrombocytopenic purpura,ITP) ,是 一 种 获得 性 免疫 介 导 
的 血小板 减少 疾病 ,其 外 周 血小板 少 于 lo00NX 10 L ,没有 
其 他 引起 血小板 减少 的 明显 诱因 或 基础 疾病 。 册 于 认识 到 
该 病 本 质 上 与 免疫 介 导 有 关 . 而 且 部 分 患者 无 明显 的 出 血 
征象 , 故 病名 修 政 为 原 发 性 免疫 性 血小板 减少 症 、ITP 是 
绞 为 常见 的 下 血 福 疾 病 . 年 发 病 率 (5 一 10) 10 .育龄 期 女 
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后 常 有 出 血 加 重 
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性 发 病 率 高 于 男性 ,其 他 年 龄 阶段 .ITP 发 病 率 男女 比例 无 
差别 。ITP 根据 持续 时 间 可 分 为 新 诊断 .持续 性 (持续 时 间 
在 3 一 12 个 月 ) 及 慢性 (持续 时 间 宇 12 个 月 )。 在 成 年 人 ， 
典型 病例 一 般 为 隐匿 发 病 , 病 前 无 明显 的 病毒 感 ， 

疾病 中 ,病程 为 慢性 过 程 。 在 儿童 ,一 般 病 程 短 暂 .80% 的 
患 儿 在 6 个 月 内 自发 缓解 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

ITP 的 经 典 发 病 机 制 是 自身 抗体 致 敏 的 血小板 被 单 
核 巨 噬 细 胞 系统 过 度 破坏 所 致 , 近 年 来 细胞 免疫 介 导 的 血 
小 板 减少 亦 在 TTP 的 发 病 中 起 着 重要 作用 。 该 病 的 主要 








CTL 介 导 的 针对 血小板 的 细胞 毒 作用 是 ITP 患者 血小板 
破坏 的 原因 之 一 . FasL.TNF-a 与 相应 受 体 结合 所 介 导 的 
凋 亡 途径 是 CTL 发 挥 其 细胞 毒 作用 的 机 制 之 一 ,另外 穿孔 
素 和 颗粒 酶 B 途 径 参 与 了 CTL 对 血小板 的 细胞 毒 作用 。 
传统 的 ITP 发 病 机 制 认为 ,ITP 患 省 表现 为 骨骸 巨 核 
细胞 数 明显 升 高 .血小板 更 新 增加 。 然 而 ,对 患者 骨 
艇 形态 学 的 研究 发 现 , 多 数 患 者 到 核 细胞 计数 并 不 增 
多 ,形态 异常 ,如 胞 质 空 泡 增多 .颗粒 减少 .细胞 膜 光滑 等 ， 
且 巨 核 细胞 超 微 结 构 异 常 , 包 括 由 于 线粒体 和 内 质 网 肿胀 
形成 的 胞 质 内 空 泡 增多 以 及 染色 质 男 缩 等 ,显示 广泛 凋 亡 。 
巨 核 细胞 成 熟 过 程 中 表达 GPIT b/ 夺 a、GPIb/ 信 等 抗原 , 抗 





















血小板 抗体 可 与 巨 核 细胞 发 生 特 异性 结合 。 自 部 换代 写 巨 
核 细胞 结合 后 可 干扰 巨 核 细 胞 的 成 热血 小 板 产生 及 释放 。 


i 发 病 机 制 :体液 和 细胞 免疫 介 导 的 血小板 过 度 破 坏 ;@@ 体 
液 和 细胞 免疫 介 导 的 巨 核 细胞 数量 和 质量 异常 .血小板 生 


成 相对 不 足 。 

大 约 50 吧 一 60 站 的 ITP 患者 血小板 表面 包 被 有 IgG 
型 自身 抗体 ,可 识别 血小板 表面 的 一 种 或 多 种 糖 蛋白 
(GP) ,包括 GPTby 区 aa.GPIbP/K、GPIayJa、GP 可 等 ， 
其 中 约 75 闪 的 血小板 抗原 都 位 于 血小板 膜 GPIT by 由 la 或 
GP1ILb/ 开 复合 体 上 。1ITP 患者 血小板 自身 抗体 的 产生 始 
于 机 体 对 自身 抗原 的 免疫 失 耐 受 ,导致 机 体 免 疫 失 奎 受 的 
原因 尚 不 清楚 。 育 龄 期 女性 慢性 TTP 发 病 高 于 男性 ,妊娠 
期 容易 复发 .表明 雌 激 索 可 能 参与 ITP 的 发 病 。 儿童 ITP 
的 发 病 可 能 与 病毒 感染 密切 相关 ,其 中 包括 疱疹 病毒 .EB 
病毒 ` 巨 细胞 病毒 微小 病毒 B19 麻疹 病毒 流行 性 腮腺 炎 

病毒 .风疹 病毒 和 肝炎 病毒 等 。 通常 在 感染 后 2 一 21 天 发 
病 。ITP 患者 自身 抗体 的 产生 机 制 包括 了 血小板 、 抗 原 递 
旦 细胞 (antigen- presenting cells, APCs)、 工 细胞 和 了 B 细胞 
之 问 的 相互 作用 。@APCs 捕获 血小板 抗原 ,加 工 处 理 成 
抗原 肽 并 提 昌 到 APCs 表面 ;他 活化 的 APCs 把 抗原 肽 提 
旦 给 CD4HLA-DR 限制 性 T 细胞 和 CD3/CD8 工 细胞 ; 
@CD4HLA-DR 限制 性 工 细胞 活化 ,产生 细胞 因子 ,刺激 也 
细胞 分 化 产生 抗体 ;@DAPCs 和 CD4HILA-DR 限制 性 工 细 
胞 ,以 及 CD4HLA-DR 限制 性 工 细胞 与 B 细胞 之 间 的 相互 
作用 被 CD40、CD154 等 共 刺 激 因子 加 强 并 导致 特异 性 工 
细胞 和 号 细胞 克隆 性 增生 ,从 而 导致 最 初 的 免疫 反应 维持 
与 放大 ; 鲍 活 动 期 ITP 患者 ,活化 的 工 淋巴 细胞 对 凋 亡 的 
抵抗 :从 而 产生 持续 的 免疫 性 血小板 做 坏 ;@@ 克 隆 性 增生 的 





村 
B 细胞 产生 血小板 特异 性 抗体 .结合 了 抗体 的 血小板 一 方 
面 与 脾 天 网 细胞 表面 的 Fey 受 体 结合 ,血小板 被 看 蜂 ; 另 一 
方面 ,结合 了 抗体 的 自 小 板 受 到 细胞 着 性 细胞 (cytotoxic 
cell.CTL) 攻 击 ,引起 血小板 溶解 性 破坏 ; 合 血 小 板 本 身 
也 表达 CD154CCD401) 与 APCs 表面 的 CD40 相 瑟 作用 . 进 

- 步 导 致 自身 免疫 反应 放大 。 
细胞 免疫 异常 在 ITP 发 病 中 也 起 着 非常 重要 的 作用 ， 

TIP 患者 CD4 工 细 胞 亚 群 异常 ,主要 表现 为 Thly Th2 的 

比 滨 主要 向 Thl 亚 群 分 化 ,能 抑制 自身 反应 性 TB 

细胞 的 活化 和 增殖 的 CD4 CD25 请 节 性 工 细胞 减少 。 
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工 细胞 亦 可 能 介 导 巨 核 细胞 的 增生 及 油 亡 异常。 


【临床 表现 】 Pe 

儿 章 新 诊断 的 ITP 发 病 前 1 一 3 周 中 中 的 患者 有 急性 
上 呼吸 道 或 其 他 病毒 感染 史 . 部 分 发 生 在 项 防 接种 之 后 ,起 
病 急 ,少数 表现 为 然 发 性 起 病 。 可 有 轻 度 发 热 、 展 守 , 突 然 
发 生 广 泛 而 严重 的 皮肤 夕 腊 紫 铭 , 共 至 大 片 浪 误 。 皮 肤 妆 
点 多 为 全 身 性 .以 下 肢 为 多 ,分 布 均 名。 条 膜 出 血 多 见于 各 
腔 , 齿 眼 ,[ 腔 可 有 血 净 。 轩 肠 道 及 泌尿 道 出 血 并 不 少见 ， 
不 到 1% 的 患 儿 发 生 颇 内 出 血 而 危及 生命 。 如 患 省 头痛 、 
呕吐 , 则 要 警惕 颅 内 出 血 的 可 能 。 脾 通常 不 大 ,血小板 显著 
减少 。80%% 以 上 的 患者 可 自行 缓解 ,少数 可 迁延 转 为 慢性 。 

ITTP 患者 的 出 血 表现 在 一 定 程度 上 与 血小板 计数 有 
关 , 血 小 板 数 在 (20 一 50) X10"/L 之 间 轻 度 外 伤 即 可 引起 
出 血 ,少数 为 自发 性 出 血 ,如 疗 班 :六 点 等 ,血小板 数 20X 
10*/L 有 严重 出 血 的 危险 。 皮 肤 紫 疫 . 瘀 班 、 次 点 多 见 , 划 
脉 穿刺 点 周围 可 见 闹 斑 ,一 般 无 皮下 或 关节 血肿 。 可 有 典 、 
牙 眼 及 口腔 各 膜 出 血 ,口腔 血 净 见 于 严重 血小板 减少 ,女性 
月 经 过 多 有 时 是 唯一 症状 , 洲 尿 道 及 胃 肠 道 出 血 分 别 表现 
为 血尿 及 黑 凑 .呕血 少见 。 体 格 检查 除 出 血 体征 外 ,通常 并 
无 胜 大 ,少数 患者 可 有 轻 度 脾 大 。 














【实验 室 检查 】 

(一 ) 外 周 血细胞 计数 ITP 的 特点 是 外 周 血 只 有 4 
小 板 减 少 而 其 他 各 系 血细胞 都 在 正常 范围 。 部 分 患者 由 于 
失血 导致 缺 铁 ， 可 有 贫血 存在 。 单 纯 ITP 网 织 红 细胞 计数 
基本 正常 。 

(二 ) 外 周 血 涂 片 ”由 于 EDTA 依赖 性 血小板 凝集 而 
导致 的 假 性 血小板 减少 需 排除 ;出 现 破 碎 红 细胞 应 除外 血 
性 性 血小板 减少 性 紫 岂 (thrombotic thrombocytopenic Pur- 
pura, TTP) 和 溶血 尿毒 综合 征 (hemolytic uremic syndro 
me, HHUS); 过 多 出 现 的 巨 血 小 板 或 微小 血小板 需 考 虑 得 
传 性 血小板 减少 症 。 

(三 ) 骨 储 检查 ”ITP 骨 通 呈 增 生 象 , 巨 核 细 上 胞 数 可 正 


后 











常 或 增多 ,有 成 熟 障碍 . 产 血小板 的 巨 核 细 胞 数 明显 减少 。 

(四 ) HIV 和 丙 型 肝炎 病毒 (HCV) 检 测 “对 疑似 ITP 
的 成 人 患者 均 应 进行 HIV 和 HCV 检查 ,HIV 及 HCV 感 
染 引起 的 血小板 减少 在 临床 上 有 时 很 难 与 原 发 性 ITP 患 
者 相 鉴别 。 

(五 ) 免疫 球 蛋 白 定量 ”血清 lgG、IgA、IgM 水 平 要 求 
常规 测定 。 低 水 平 的 免疫 球 蛋 白 常 提示 常见 变异 型 免疫 缺 
陷 病 (CVID) 或 选择 性 IgA 缺陷 症 。 但 应 注意 ,应 用 免疫 抑 
制剂 治疗 的 ITP 可 与 CVID 混淆 。 

(六 ) 其 他 实验 室 检查 ” 抗 GP 了 [[b/ 轩 a、.GPIb/ 信 等 
抗 血小板 自身 抗体 的 测定 有 助 于 鉴别 免疫 性 和 非 免 疫 性 血 
小 板 减 少 ,目前 采用 MAPIA 法 检测 。 贫 血 伴 有 网 织 红 细 
胞 计数 升 高 时 应 做 直接 抗 人 球 蛋 白 试验 (DAT) 。ITP 患者 
通常 血清 血小板 生成 素 (TPO) 水 平 正常 ,网 织 血小板 计数 
增加 。 儿 童 ITP 患者 抗 核 抗体 (ANA) 阳 性 可 能 预示 为 慢 
性 。8 中 一 14%% 长 期 随访 的 ITP 患者 出 现 甲状 腺 功能 亢 
进 证 ,测定 甲状 腺 球 蛋白 抗体 和 促 甲 状 腺 激素 (TSH) 对 
鉴别 患者 是 否 出 现 临 床 甲状 腺 疾病 有 意义 。 部 分 慢性 感 
染 , 如 微小 病毒 和 巨细 胞 病毒 (CMV) 也 出 现 血小板 减少 。 

血清 党 或 *C 呼 气 试验 可 确定 是 否 存在 山门 螺杆 菌 (HP) 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 目前 ITP 的 诊断 仍 是 临床 排除 性 诊断 ”根据 病 

史 , 家 族 史 ,皮肤 .黏膜 出 血 症状 ,其 诊断 要 点 如 下 :@ 至 少 
2 次 检查 血小板 计数 减少 ,血细胞 形态 守 

大 ;骨骸 中 巨 核 细胞 数 正常 或 增多 , 伴 有 
排除 其 他 继 发 性 血小板 减少 症 。 

由 药物 引起 的 血小板 减少 部 分 也 属于 免疫 性 ,与 ITP 

较 难 鉴别 ,应 仔细 询问 服药 中 ;先天 性 血小板 减少 性 紫 败 与 
本 病 相 似 ,应 调查 家 族 史 ,必要 时 检查 其 他 家 庭 成 员 加 以 区 
别 ;结缔 组 织 疾 病 早期 的 表现 可 能 仅 有 血小板 减少 ,对 血 小 
板 减少 患者 应 进行 相关 实验 室 检 查 ; 伴 有 血栓 形成 者 注意 
抗 磷 央 综合 征 , 应 询问 流产 史 及 检测 抗 磷脂 抗体 加 以 鉴别 ; 
伴 有 溶血 性 贫血 者 应 考虑 为 Evans 综合 征 ;: 伴 有 中 度 以 上 
脾 大 者 应 考虑 脾 功 能 亢进 , 除 血 小 板 减 少 外 还 有 和 白细胞 减 
少 及 贫血 ; 血 涂 片 中 出 现 红细胞 碎片 提示 血小板 减少 可 能 

与 血栓 性 微血管 病 有 关 ;DIC 患者 有 多 项 凝血 功能 检查 异 
常 ;获得 性 单纯 无 / 低 巨 核 细 胞 性 血小板 减少 症 患 者 可 仪表 
现 为 血小板 减少 .但 其 骨 骨 中 巨 核 细胞 疮 如 或 减少 ;由 血 
病 、 淋 巴 系 统 增殖 性 疾病 、 骨 身 痛 及 骨 血 增生 异常 综合 征 
(MDS) 等 均 可 有 血小板 减少 , 皮 笑 检查 可 资 鉴 别 ; 此 外 
HIV 感染 者 亦 有 血小板 减少 ,可 通过 检测 HIV 抗体 及 
GD4 细胞 数值 下 降 等 加 以 鉴别 ;对 FEP 感染 阳性 者 于 以 搞 
HP 治疗 , 若 治 疗 有 效 者 血小板 计数 上 升 则 为 HP 所 致 的 
继 发 性 ITP;TPO 有 助 于 鉴别 ITP 与 不 是 弄 下 生 放 得 性 贫 
血 (AA) 或 低 增生 性 MDS。 


























第 七 章 ” 止 血 与 血栓 


(二 ) 按 疾病 发 生 的 时 间 及 其 治疗 情况 分 期 

1. 新 诊断 的 ITP ” 指 确 诊 后 3 个 月 以 内 的 ITP 患者 。 

2. 持续 性 ITP ” 指 确诊 后 3 一 12 个 月 血小板 持续 减少 
的 ITP 患 者。 包括 没有 自发 缓解 的 患者 或 停止 治疗 后 不 
能 维持 完全 缓解 的 患者 。 

3. 慢性 ITP” 指 血小板 减少 持续 超过 12 个 月 的 ITP 
患者 。 

4. 重症 ITP” 指 PLT<10X10*/L, 且 就 诊 时 存在 需 
要 治疗 的 出 血 症 状 或 常规 治疗 中 发 生 新 的 出 血 症 状 , 且 需 


要 采用 其 他 升 高 血小板 药物 治疗 或 增加 现 有 治疗 的 药物 
剂量 。 
5. 难 治 性 ITP ” 指 满足 以 下 3 个 条 件 的 患者 :四 脾 切 


除 后 无 效 或 者 复发 ;@ 仍 需要 治疗 以 降低 出 血 的 危险 ;@ 除 外 
外 其 他 原因 引起 的 血小板 减少 症 , 确 诊 为 ITP。 





ITP 的 治疗 应 个 体 化 。 一 般 说 来 血小板 计数 之 50 义 
107/L、 无 出 血 倾向 者 可 予 观察 并 定期 检查 ;血小板 计数 介 
于 (20 一 50)X108/L 之 间 , 则 要 视 患 者 临床 表现 .出 血 程度 
及 风险 而 定 ;血小板 二 20X10?7L 者 通常 应 予 治疗 。 出 血 
倾向 严重 的 患者 应 卧床 休息 ,避免 外 伤 .避免 服用 影响 血 小 
板 功 能 的 药物 。 本 病 治 疗 的 目的 是 控制 出 血 症状 ,减少 血 
小 板 的 破坏 ,但 不 强调 将 血小板 计数 提高 至 正常 ,以 确保 患 
者 不 因 出 血 发 生 危 险 , 又 不 因 过 度 治疗 而 引起 严重 不 良 

(一 ) ITP 的 初始 治疗 

1. 肾上腺 糖 皮 质 激素 治疗 ” 糖 皮质 激素 是 标准 的 初 
始 治疗 ,但 应 注意 其 副作用 。 泌 尼 松 ,常用 起 始 剂量 为 
lmg/(kg，d) , 亦 可 选用 泌 尼 松 龙 或 氧化 可 的 松 等 非 崩 肠 
道 给 药方 式 。 有 反应 的 患者 一 周 内 血小板 开始 上 升 ,2 一 : 
周 内 达 峰 值 ,稳定 后 逐渐 减 量 至 5 一 10mg, qd 维持 ,3 一 6 个 
月 后 停 药 ,维持 用 药 最 多 不 超过 1 年 。 约 70 趴 一 90 吕 的 患 
者 有 不 同 程度 的 缓解 .15 闪 一 50 皮 的 患者 血小板 恢复 正常 。 
治疗 4 周 后 血小板 仍 低 于 30X10? 5L 是 增加 不 到 基础 值 的 
两 倍 者 ,表明 激素 无 效 。 短 程 地 塞 米 松 治 疗 方法 为 J0mg 
d, 共 4 天 . 约 85 吧 的 患者 有 效 。 若 在 6 个 月 内 血小板 计数 
再 次 降 至 20 X 108/L 以 下 . 则 可 重复 一 次 .然后 泌 尼 松 
15mg 'd 维持 ,并 渐 减 盐 。 

2. 大 剂量 丙种 球 蛋 白 (IVIG) IVIG 通过 封闭 单 核 - 巨 
瞳 细 胞 上 的 Fe 受 体 , 抑 制 抗体 与 血 小 扳 的 结合 。 章 最为 
100mg (kg。d) .静脉 消 注 ,连续 
中 ,连用 2 大 :24 小 时 内 即 可 见效 .一 周 后 血小板 达到 最 
高 水 平 , 有 效率 约 75%. 但 疗效 短暂 ,血小板 计数 在 一 个 明 
内 使 降 至 原 了 

3. 抗 Rn(D) 免 疫 球 蛋白 (anti-D) 适用 手 RheDy 队 性， 
非 脾 切除 术 ITP 患者 。 有 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 患者 应 
避免 使 用 .因为 其 可 加 重 溶血 。 用 antiD 前 需 和 敬 血 型 、 













































或 1000mg (kg 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


DAT 和 网 织 红细胞 计数 。50 一 75ug/kg, 可 增加 总 的 血 小 
板 数 。Anti-D 为 混合 性 的 生物 血 制 品 ,其 应 用 风险 必须 和 
患者 解释 清楚 。 在 完全 对 其 不 良 作 用 的 本 质 评估 之 前 ,这 
种 产品 须 慎 重 使 用 。 

(二 ) 急诊 治疗 ”对 于 出 血 风险 高 或 需要 急诊 手术 的 
血小板 减少 患者 需要 立即 升 高 血小板 。 糖 皮质 激素 加 
IVIG 作为 推荐 疗法 ,大 剂量 甲 泼 尼龙 (HDMP)(lg/d, X3 
天 ) ,可 与 IVIG 联合 应 用 。 其 他 快速 有 效 的 治疗 包括 血 小 
板 输 注 。 应 用 抗 纤 溶 药物 氨 甲 环 酸 1g,3 次 /日 或 氨基 已 酸 
1 一 4g, 每 4 一 6 小 时 1 次 ,最 大 剂量 24g/d, 可 阻止 严重 血 
小 板 减 少 患 者 的 反复 出 血 。 

(三 ) ITP 的 二 线 治疗 
1. 脾 切 除 是 治疗 本 病 有 效 的 方法 之 一 。 作 用 机 制 是 
川 减少 血小板 抗体 生成 ,消除 血小板 破坏 的 场所 .切除 指 征 ， 
QD 经 糖 皮质 激素 和 其 他 内 科 治 疗 无 效 ,病程 超过 6 个 月 以 
上 者 ;四 激 素 治疗 虽然 有 效 ,但 对 激素 产生 依赖 , 停 药 或 减 
基 后 复发 ,或 需 较 大 剂量 ( 泼 尼 松 30mg/d 以 上 ) 维 持 才 能 
控制 出 血 者 ;@ 激 素 治疗 有 禁 妨 证 ;@ 有 颅 内 出 血 倾向 ,经 
内 科 治 疗 无 效 者 。 手 术 相 对 禁忌 证 有 :QDITP 首次 发 作 ; 
@ 串 有 心脏 病 等 严重 疾病 ， 不 能 奉 受 手术 ;@ 媳 娠 妇女 患 

JTP;@D 儿 童 患者 ,尤其 是 5 岁 以 下 患 儿 切 脾 后 可 发 生 难 以 

控制 的 感染 。 有 条 件 者 术 前 可 用 放射 性 核 索 示 踪 方法 了 解 

血小板 破坏 的 主要 场所 是 否 在 脾 。 切 脾 有 效 者 术 后 出 血 迅 

速 停止 , 术 后 24 一 48 小 时 内 血小板 上 升 ,10 天 左右 达 高 

蜂 ,70 吕 一 90 中 的 患者 可 获得 明显 疗效 ,其 中 约 60 儿 的 患 








考 获 得 持续 完全 绥 解 。 腹 腑 镜 脾 切除 具有 创伤 小 .切口 小 、 
恢复 快 等 优点 。 术 





j、 术 中 认真 检查 有 无 副 脾 , 切 脾 无 效 或 
复发 时 可 再 用 激素 治疗 。 
2， 可 供 选择 的 二 线 治 疗 药物 “ 硫 唑 嘎 叭 1~3mg/(kg ， 
d); 环 孢 索 A 3 一 5mg/(kg。d) ,分 两 次 口服 ， 血 药 浓度 控制 
在 100 一 200ng/ml, 用药 期 间 监 测 肝 痛 功 能 ; 达 那 唑 口服 
0 一 15mg/(kg，d)), 反 应 率 为 60 中 一 67 多 ,老年 女性 和 备 
切除 术 后 患者 反应 率 最 高 ; 吗 替 麦 考 酚 酯 ( 侮 酚 酸 酯 ， 
MMF) 是 一 种 抗 增生 性 免疫 抑制 剂 , MMFE 治疗 需 逐 渐 增 
加 剂量 (250mg 逐渐 增加 到 1000mg/d,2 次 / 周 ， 至 少 3 一 4 
司 ) 利 妥 音 单 抗 375mg/m? ,每 周 1 次 , 共 4 次 ,一 般 在 注 
射 后 4~8 周 内 起 效 ; 罗 米 司 亭 ( romiplostim) 和 艾 曲 泊 巾 
(eltrombopag) 作 为 TPO 受 体 激动 药 ,其 作用 方式 是 刺激 
小 板 生 成 ,Romiplostim 1~-10pg/kg 每 周 1 次 皮下 注射 。 
Eltrombopag 是 一 种 口服 的 非 肽 类 TPO 受 体 激动 药 ,每 日 
给 予 25~75mg; TPO 受 体 激动 药 在 有 牌 切除 术 后 患者 中 总 
有 效率 接近 79%; 长 春 新 碱 总 剂量 6mg, 每 周 注射 1 二 
2mg,. 共 4 次 ， 
(四 ) 一 线 和 二 线 治疗 失败 ITP 患者 的 治疗 ”大约 
20%% 的 患者 在 应 用 一 线 和 二 线 治 疗 或 行 脾 切 除 术 后 不 能 达 
人 到 可 以 正 血 的 血小板 数 , 男 外 .10% 一 20% 对 脾 切 除 术 有 效 
的 患 才 最 终 复 发 .慢性 难 治 性 ITP 可 以 选择 坏 爸 醉 胺 、 联 























合 化 疗 、 霉 酚 酸 酯 及 干细胞 移植 等 治疗 。 

阿 仑 珠 单 抗 (Campath-1H) 可 作为 严重 的 难 治 性 ITP 
选择 性 治疗 的 一 种 方式 。 该 药 有 导致 严重 的 有 可 能 危及 串 
者 生命 的 免疫 抑制 的 可 能 ,因此 需要 长 期 的 抗 真菌 、 抗 细菌 
和 抗 病毒 的 预防 性 治疗 。 自 体 或 异体 造血 干细胞 移植 
CHSCT) 只 被 应 用 于 严重 的 慢性 难 治 性 ITP 且 其 他 治疗 方 
式 无 效 的 患者 。 
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第 六 节 ” 继 发 性 血小板 


化 范例 ” 程 前 株 


继 发 性 血小板 减少 症 (secondary thrombocytopenia) 是 
指 有 明确 病因 或 在 一 些 原 发 病 基础 上 发 生 的 血小板 减 


【病因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 血小板 生成 障碍 或 无 效 生成 

1. 巨 核 细胞 生成 减少 

(1) 物理 ,化 学 因素 ;如 电离 缩 射 . 肿 癌 化 疗 药物 \ 抗 生 
类 ( 授 钴 素 磺胺 药 ) , 解 热 镇 痛 药 ( 保 泰 松 、 吴 唆 美 辛 )、 搞 
甲状 腺 药 ( 丙 硫 氧 喀 啶 、 甲 殊 咪 唑 . 卡 比 马 唑 ). 抗 糖尿 病 药 
(人 氢 磺 再 腺 ) 、 抗 疾 痢 药 ( 葵 妥 英 )、 茶 及 无 机 砷 等 ,此 类 药物 
二 扰 DNA 合成 ,抑制 细胞 丝 状 分 错 , 表 现 为 骨 岗 增生 低下 
利 巨 核 细胞 极度 减少 , 常 伴 有 全 血细胞 减少 。 另 有 一 些 药 
物 如 氛 唑 嗪 类、 乙醇. 雌 激素 、. 申 攻 磺 丁 肪 等 选择 性 抑制 巨 
核 细胞 生成 , 仅 使 血小板 生成 减少 。 














〈2) 骨 艇 浸润 性 疾病 :如 骨 艇 转移 癌 白血病. 骨 通 瘤 、 
淋巴 瘤 . 骨 骨 纤 维 化 等 ,异常 细胞 浸润 骨 骨 , 造 血 功 能 受 抑 ， 
巨 核 细胞 减少 ,血小板 减少 。 常 伴 有 其 他 血细胞 质 和 量 的 
异常 。 

(3) 造血 干细胞 病变 :如 再 生 障碍 性 贫血 、 阵 发 性 睡眠 
性 血红 蛋白 尿 、 范 可 尼 贫 血 、 骨 身 增 生 异 常 综合 征 ,表现 为 








全 血细胞 减少 。 
(4) 感染 性 疾病 :如 风疹 ,麻疹 、 照 腺 炎 、 登 革 热 ,艾滋 


病 及 某 些 病原 菌 引起 的 败血症 等 。 可 能 是 病原 体 直接 损害 
巨 核 细 胞 ,使 血小板 生成 减少 。 肝 炎 病 毒 能 直接 损害 骨髓 
造血 干细胞 ,使 全 血细胞 减少 。 获 得 性 单纯 无 巨 核 细胞 性 
血小板 减少 性 紫 首 ,与 病毒 感染 .药物 \ 巨 核 细 胞 生长 因子 
缺乏 或 细胞 介 导 的 巨 核 细 胞 生成 受 抑 有 关 。 

(5) 血小板 生成 调控 关 乱 :少见 ,包括 血小板 生成 素 缺 
乏 和 周期 性 血小板 减少 症 。 

(6) 踪 传 性 疾病 :如 血小板 减少 伴 赔 骨 和 缺失 (TAR) 综 
合 征 .Chediak- Higashi 综合 征 、Shwachman-Diamond 综合 
征 和 先天 性 无 巨 核 细 胞 性 血小板 减少 性 紫 闻 等 。 

2. 血小板 无 效 生 成 ”见于 维生素 Bi 叶酸 缺乏 、 部 分 
阵 发 性 睡 叹 性 血红 蛋白 尿 及 骨 艇 增生 异常 综合 征 等 .特征 
为 崩 禾 巨 核 细 胞 数量 正常 或 增多 ,但 血小板 产 率 降低 ,循环 
中 血小板 寿命 有 不 同 程度 的 缩短 。 

(二 ) 血小板 破坏 增加 或 消耗 过 多 ”血小板 寿命 缩短 、 
过 早 破坏 或 消耗 过 多 ,导致 周围 血 中 血小板 减少 。 而 骨科 
中 巨 核 细 胞 数 正常 或 代 偿 增 生 , 伴 有 成 熟 障碍 。 常 见 的 病 
因 如 下 。 

1. 免疫 性 破坏 除 ITP 外 , 继 发 性 常见 病因 有 : 

(1) 药物 相关 抗体 :药物 作为 半 抗 原 与 血浆 蛋白 或 血 
小 板 和 组 白质 结合 成 全 抗原 ,产生 相应 抗体 。 药 物 抗体 复合 
物 激活 补体 ,损伤 血小板 ,被 单 核 - 巨 哈 细 胞 系统 吞噬 。 这 
类 药物 有 夺 宁 、 奎 尼 丁 、 饮 剂 . 金 盐 、 洋 地 黄 毒 昔 、 异 烟 有 . 甲 
基 多 巴 、 肝 素 以 及 镇 更、 安眠 、 抗 惊 确 药 物 等 。 

(2) 某 些 免疫 反应 异常 疾病 :包括 风湿 性 疾病 如 系统 
性 红斑 狼疮 、 结 节 性 多 动脉 炎 等 ,淋巴 增殖 性 疾病 如 慢性 淋 
巴 细胞 白血病 、 淋 巴 瘤 、 骨 艇 痛 等 , 均 可 引起 免疫 性 血小板 
破坏 。 只 血细胞 综合 征 可 为 家 族 性 ,或 继 发 于 感染 、 恶 性 肿 
瘤 特别 是 淋巴 瘤 、 自 身 免 疫 性 疾病 ,以 组 织 细胞 良性 增生 伴 
有 明显 的 看 喉 血细胞 现象 为 特征 , 常 有 全 血细胞 下 降 . 凝 血 
障碍 , 肝 功 能 损害 ,发 热 等 表现 。 

(3) 感染 相关 血小板 减少 :常见 于 病毒 及 细菌 感染 ,如 
幽门 蝗 杆 菌 (Hp) 感 染 流感. 麻 疮 \ 水 癌 . 出 血 热 . 肝 炎 、 艾 
滋 病 .新 型 布 尼 亚 病毒 ,伤寒 及 败血症 等 。 这 与 病毒 抗原 - 
抗体 复合 物 致 化 血小板 或 血 中 抗 血小板 抗体 水 平 升 高 引起 
血小板 破坏 过 多 有 关 。 

(4) 同 种 免疫 性 血小板 减少 :包括 输血 后 紫 并 和 新 生 
儿 同 种 免疫 性 血小板 减少 性 紫 疯 。 前 者 是 由 于 血小板 表面 
血型 特异 性 抗原 (如 HPA-la、 HPA-2b HPA-4a、 HPA-3a 
等 ) 阴 性 患者 输入 相应 抗原 阳性 血液 ,产生 同 种 抗 血 小 板 抗 























第 七 章 ”止血 与 血栓 


体 , 当 再 次 输 注 相应 抗原 阳性 血液 时 ,体内 抗体 与 输入 的 抗 
原 结合 ,引起 输入 的 血小板 破坏 。 血 小 板 破坏 时 释 出 的 免 
疫 复合 物 又 结合 到 患者 自身 血小板 的 Fc 受 体 上 ,引起 自身 
血小板 破坏 。 患 者 大 多 为 经 产妇 或 有 输血 史 者 ,输入 后 患 
者 出 现 发 热 ,寒战 .在 一 周 左右 血小板 急剧 下 降 . 伴 有 严重 
出 血 表现 。 后 者 由 于 母亲 对 胎儿 不 相 容 的 血小板 抗原 产生 
同 种 血小板 抗体 ,这 种 抗体 通过 胎盘 进入 胎儿 体内 引起 血 
小 板 减 少 。 近 半数 发 生 在 首次 妊娠 ,常见 于 患 儿 母亲 是 
HPA-1a 阴性 而 父亲 是 阳性 者 ,但 引起 本 病 发 病 的 抗原 型 
在 不 同 种 族 间 的 差异 较 大 。 新 生 儿 出 生 时 可 见 全 身 散在 性 
紫 疗 , 六 班 , 病 程 有 自 限 性 ,一 般 持 续 1 一 2 周 . 很 少 超过 2 一 
4 周 , 约 10% 的 患 儿 并 发 颅 内 出 血 死亡 。 





























2. 非 免疫 性 破坏 ”血管 炎 、 人 工 心脏 辩 腊 .动脉 插 管 、| 户 
体外 循环 \ 血 液 透析 等 ,由 于 血管 内 膜 粗 链 , 血 管内 异物 或 | 











血液 流 经 体外 管道 时 可 引起 血小板 机 械 破 坏 , 血 小 板 黏附 
在 内 膜 或 异物 表面 , 亦 可 导致 血小板 减少 。 抗 磷脂 综合 4 
则 由 于 抗 磷脂 抗体 损伤 及 激活 血管 内 皮 细 胞 诱发 高 凝 状 
态 , 常 侍 有 血小板 减少 。 海绵 状 血管 瘤 常 见于 幼儿 .多 为 先 
天 性 ,由 于 血小板 在 血管 瘤 内 滞留 而 大 量 破 坏 . 致 血小板 
减少 。 

3. 血小板 消耗 过 多 主要 见于 血栓 性 微血管 病 ,如 弥 
散 性 血管 内 凝血 ,血栓 性 血小板 减少 性 紫 巍 溶血 尿毒 综合 
征 均 因 微血管 内 弥散 性 血栓 形成 使 血小板 消耗 过 多 .导致 
血小板 减少 。 

(三 ) 血小板 分 布 异 常 各 种 原因 的 脾 大 ,包括 脾 肿 
瘤 、 牌 充血 \ 脾 浸润 ( 苹 谢 病 、 尼 曼 - 匹 克 病 )、 黑 热 病 及 原 发 
性 脾 大 等 , 肿 大 的 脾 可 以 扣留 全 血 85 交 的 血小板 。 低 温 使 
脾 注 留 血 小 板 增 加 ,可 引起 血小板 减少 。 肯 艇 巨 核 细 胞 正 
常 或 增多 。 

继 发 性 血小板 减少 往往 是 综合 因素 ,如 感染 ,药物 .肿瘤 
不 仅 抑制 骨髓 造血 .同时 还 有 免疫 性 血小板 破坏 或 分 布 异 
当 。 大 量 输 注 库 血 不 仅 引起 稀释 性 血小板 减少 ,同时 库 血 中 
含有 促 凝 因 子 或 小 血栓 阻塞 微 循环 ,使 血小板 消耗 增加 。 

















【临床 表现 与 实验 室 检查 】 

患者 有 原 发 病 表 现 或 发 病 前 有 某 种 致 病因 素 接触 史 ， 
轻 、. 中 度 血 小 板 减少 (50X10 1L) 可 无 出 血 表 现 ,重度 血 
小 板 减 少 常 有 皮肤 、 莫 膜 疗 点、 紫 普 , 瘀 斑 、 瞄 出 血 , 口 腔 
疱 . 黑 便 , 月 经 过 多 或 术 后 伤口 渗 血 等 , 颅 内 出 血 是 主要 和 
死亡 原因 。 实验 室 检查 除 血 小 板 减 少 外 可 有 来 1 
性 ,出 血 时 间 延 长 ,血块 退缩 不 佳 .凝血 检查 正常 。 骨 
巨 核 细胞 ; 

































浸润 性 从 。 
有 成 熟 障碍 ,见于 血小板 修 坏 、 
y 感染 应 查 工 细胞 功能 ,项 

测 血清 HIV 抗体 有 重 
狼疮 应 家 血清 抗 馆 抗 休 、 抗 
等 。 疑 为 淋巴 镁 应 做 淋巴 结 活 组 


宣 当 
讶 风尘 猴 商 。 























Sm 抗体 抗 ds-DNA 抗 体 
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织 检查 。 血 小 板 生成 素 (TPO) 检 测 和 网 织 血 小 板 计 数 ,对 
鉴别 血小板 生成 减少 还 是 破坏 加 速 有 重要 价值 。 前 者 血清 
TPO 浓度 升 高 ,网 织 血小板 计数 正常 或 减少 ;后 者 血清 
TPO 浓度 正常 ,而 网 织 血小板 计数 增加 。 


【诊断 】 
患者 有 出 血 症状 伴 血小板 减少 ,同时 有 下 列 征象 时 应 
考虑 本 病 :@ 发 病 前 有 服药 .电离 辐射 ` 妊 娠 或 输血 史 ;@ 有 既 
往 有 出 血 史 或 家 族 出 血 史 ;@@ 伴 有 发 热情 寒 等 感染 症状 ; 
@ 体 检 有 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 , 尤 共 是 明显 脾 大 者 ;@ 失 血 不 
多 而 贫血 较 重 者 ;@ 伴 有 和 白细胞、 红细胞 量 和 质 的 异常 。 骨 
散 涂 片 或 活检 ,对 骨 通 病 性 贫血 及 再 生 障 碍 性 贫血 的 诊断 
有 重要 意义 。 若 因 脾 大 做 脾 切 除 , 脾 病 理 检查 可 能 有 助 于 
发 现 引 起 血小板 减少 的 病因 。 


【治疗 】 

主要 针对 原 发 病 。 出 血 严重 时 肾上腺 糖 皮质 激素 可 以 
改善 症状 ,必要 时 输 注 血小板 县 液 。 免 疫 性 血小板 减少 皮 
质 激素 大 多 有 效 ,部 分 患者 可 行 血浆 性 换 治疗 。 药 物性 血 
小 板 减 少 应 立即 停 服 可 疑 药 物 ,出 血 可 自动 好 转 ,大 多 在 
7 一 10 天 血小板 恢复 正常 。 感 染 性 血小板 减少 应 积极 抗 感 
染 治疗 ,一 般 在 感染 控制 后 2~6 周 血 小 板 恢复 正常 ,感染 
引起 骨髓 抑制 者 病程 迁延 较 长 。 对 脾 功 能 亢进 者 ,可 做 脾 
切除 治疗 。 海绵 状 血管 瘤 可 采取 肿瘤 照射 或 手术 切除 
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4 

紫癜 与 溶血 尿毒 综合 征 

化 范例 

血栓 性 血小板 减少 性 紫 壮 (thrombotic thrombocyto 

penic purpura,TTP) 是 以 微血管 内 广泛 血小板 血栓 形成 为 
特征 的 血栓 性 微血管 病 。 临 床 以 血小板 减少 ,微血管 病 性 
游 血性 贫血 ,神经 精神 系统 症状 ,发热 和 肾 损 害 为 主要 特 
征 , 称 为 TIP 五 联 征 。 其 与 淤血 尿毒 综合 征 (hemolytic 
uremic syndrome, HUS) 同 属 血 栓 性 微血管 病 (thrombotic 


蔡 则 怕 






microangiopathy.TMA) 光 睹 ，。 
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〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

TTP 发 病 与 vWF 切割 金属 蛋白 酶 (vWF-CP) 即 AD- 
AMTS 13 的 活性 明显 下 降 有 关 。 各 种 已 知 和 未 知 病因 损 
伤 血管 内 皮 细 胞 使 内 皮 细 胞 抗 血 栓 能 力 降低 。 内 皮 细 胞 损 
伤 后 释放 超大 分 子 vWF 多 聚 体 (UL-vWF) 进 入 血浆 ,诱导 
血小板 活化 及 聚集 。 在 生理 情况 下 ,血浆 中 vWF-CP 可 将 
UL-vWF 降解 成 正常 大 小 的 多 聚 体 。 当 vWF-CP 缺乏 或 
活性 明显 减弱 时 ,UL-vWEF 不 能 被 有 效 地 降解 而 在 血管 内 
诱导 血小板 聚集 ,在 未 梢 动脉 .毛细 血管 内 形成 广泛 的 血 小 
板 血 栓 。 遗传 性 或 称 为 家 族 性 TTP 或 NS 
综合 征 是 由 于 ADAMTS 13 基因 缺陷 导致 vWF-CP 活性 
下 降 , 为 半 显 性 方式 遗传 。 获 得 性 TTP 则 是 由 于 体内 存在 
ADAMTS 13 抗体 。 有 些 无 明确 病因 , 称 为 特 发 性 TIP， 
有 些 则 继 发 于 感染 .药物 、 肿 痛 、 妊 媒 等 , 称 为 继 发 性 TI 
因子 V Leiden 可 能 与 vWF-CP 活性 正常 的 TIP 患者 发 病 
有 关 。TTP 的 特征 性 病理 改变 为 毛细 血管 和 小 动脉 内 广 
泛 的 透明 血栓、 内 皮 细 胞 增生 和 管 腔 闭塞 ,引起 局 灶 性 坏死 
和 出 血 , 几 乎 累及 所 有 脏 器 。 


【临床 表现 】 , 
临床 上 TTP 以 20~60 岁 女 性 多 见 , 起 病 急 又 ,进展 迅 
速 。 主 要 表现 有 :微血管 病 性 溶血 ;: 因 红细胞 受 机 械 性 损 
伤 而 破碎 引起 ,95%% 以 上 患者 出 现 不 同 程度 的 贫血 ,部 分 伯 
有 黄 站 或 脾 大 。@@ 血 小 板 消耗 性 减少 :几乎 见于 所 有 患者 ， 
可 引起 皮肤 、 锋 膜 和 内 脏 广 泛 出 血 ,严重 者 有 颅 内 出 血 。 
@ 神 经 精神 症状 :表现 变化 不 定 ,初期 多 为 一 过 性 ,但 可 反 
复发 作 。 整 个 病程 中 92% 的 患者 有 不 同 程度 的 意识 障碍 
和 紊乱 头痛. 咏 尝 , 惊 腻 , 言 语 不 清 、 知 觉 谭 碍 .精神 错乱 、 
哺 睡 甚至 异 迷 。 部 分 可 出 现 脑 神经 麻 癖 、 轻 冶 或 偏 绕 ,但 党 
于 数 小 时 内 恢复 。 由 于 其 多 变性 ,一 过 性 ,在 病程 中 应 注意 
观察 和 识别 。 以 上 表现 通常 称 为 TTP 三 联 征 。@ 发 热 :可 
见于 不 同 病 期 。@ 晴 脏 损害 : 肾 血管 广泛 受 界 导 至 疹 损害， 
见于 约 88% 的 患者 ,表现 为 蛋白 尿 、 镜 下 血 永 和 管 型 飞 。 





重 者 可 发 生 氮 质 血 症 和 急性 肾 训 章 。 三 联 征 加 上 肪 措 
害 , 发 热 称 为 TTP 五 联 征 。@ 其 他 方面 :如 心肌 、 肺 、 腹腔 


内 脏 器 微血管 受累 , 均 可 引起 相应 的 症状 。 


【辅助 检查 】 

血液 常规 检查 血小板 明显 减少 ,中 至 重度 贫血 ,网 织 红 
细胞 升 高 , 涂 片 中 可 见 破 碎 红 细胞 及 有 核 红细胞 ,50% 的 患 
者 自 细胞 天 高 。 凤 人骨 中 红 系 及 巨 核 系 代 偿 性 增生 , 巨 核 细 
胞 可 们 成 熟 障 得 。 凝 血 检查 基本 正常 .Coombs 试验 阴性 ， 
市 交游 学 血红 碟 自 增高 。 血 清 乳 酸 脱氧 酷 和 未 
增高 ,结合 珠 蛋 自 减少 以 及 悄 脏 损害 表现 如 血 上 
血浆 vWF-CP 活性 下 降 。 头 颅 CT 检查 和 




















理学 检查 可 在 小 动脉 微血管 中 发 现 均一 性 透明 血 恰 ,PAS 





染色 阳性 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

TTP 的 诊断 仍 为 临床 诊断 , 若 患者 已 具备 三 联 征 (上 
文 "临床 表现 ”中国 一 回 ) ,临床 即 可 诊断 为 TTP。 血 浆 
VWF-CP 活性 <5%% 对 诊断 TTP 具有 较 高 的 特异 性 ,但 活 
性 正常 并 不 能 排除 TTP 的 诊断 。 鉴 别 诊断 包括 其 他 伴 有 
血小板 减少 和 溶血 的 疾病 如 弥散 性 血管 内 凝血 \ 深 血尿 毒 


综合 征 ,Evans 综合 征 等 。 





【治疗 】 
血浆 性 换 为 首选 的 主要 治疗 方法 ,其 作为 一 种 替代 治 
疗 可 使 TTP 的 存活 率 达 85% 一 90%% 或 更 高 。 在 开始 治疗 


的 前 2 天 ,每 天 置换 1. 5 个 血浆 容量 ( 约 60ml/kg), 以 后 每 
天 置换 1 个 血浆 容量 ( 约 40ml/kg) ,直至 血小板 计数 正常 
和 溶血 消失 。 无 条 件 血 浆 园 换 者 可 行 血浆 输 注 ,但 疗效 不 
及 前 者 。 遗 传 性 TTP 患者 一 般 体 内 并 不 存在 vWF-CP 抗 
体 , 故 直 接 进行 血浆 输 注 即 可 达到 治疗 目的 。 在 血浆 置换 
治疗 的 同时 应 用 肾上腺 糖 皮质 激素 直至 病情 缓解 ,推荐 甲 
泼 尼龙 0.75mg/kg 或 泼 尼 松 1.0mg/kg,12 小 时 给 药 1 次 。 
血浆 置换 联合 利 妥 昔 单 抗 每 周 375mg/m: 连用 4 一 8 周 可 
明显 减少 复发 。 其 他 制剂 如 长 春 新 碱 、 环 磷 酰 胺 . 环 孢 索 
A\ 丙 种 球 蛋 白 等 在 难 治 性 ,复发 性 患者 中 亦 可 应 用 。 脾 切 
除去 除了 扣押 和 破坏 血小板 和 红细胞 的 场所 ,也 去 除了 
YWF-CP 抗体 产生 的 部 位 ,在 部 分 难 治 患者 中 有 效 。 除 非 
出 现 致命 性 出 血 或 鼎 内出血, 血小板 输 注 是 禁忌 的 。 





【预后 】 


自 血浆 置换 用 于 治疗 TIP, 本 病 的 预后 有 较 大 改观 ， 
病死 率 由 过 去 的 95 中 一 100 跌 降 到 10% 一 20 站 甚至 5 外 以 
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下 ,但 约 20%~50% 的 患者 可 复发 ,复发 患者 上 述 治疗 依 
旧 有 效 。 


溶血 尿毒 综合 征 参 见 第 十 九 篇 “泌尿 系统 疾病 ”相关 


Po 
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第 八 节 血小板 功能 
障碍 性 疾病 

化 范例 蔡 则 骇 

血小板 功能 障碍 性 疾病 (functional disorders of 

platelet) 是 一 组 由 于 血小板 结构 或 代谢 异常 引起 血小板 竺 

附 、 聚 集 、 释 放 及 凝血 活性 等 功能 缺陷 所 致 的 出 血性 疾病 ， 

可 伴 或 不 伴 有 血小板 计数 改变 。 临 床 表现 为 血管 -血小板 

型 皮肤 .黏膜 出 血 , 严 重度 因 病 因而 异 。 此 类 疾病 分 为 先天 
性 和 获得 性 两 大 类 , 见 表 20-7-3。 


表 20-7-3 ”血小板 功能 障碍 性 疾病 的 分 类 





分 类 疾病 分 子 缺陷 和 发 病 机 制 遗传 方式 
先天 性 血小板 功 
能 障碍 性 疾病 
黏附 功能 缺陷 。 血小板 型 假 性 血管 性 血 友 病 GPIba 异 常 , 血 小 板 与 血管 辟 黏 常 当 色 体 显 性 遗传 


附 障 得 


血小板 膜 GP I b/ 代 /V 减少 或 阅 


常 染色 体 隐 性 遗传 


如 ,黏附 功能 降低 


纤维 蛋白 原 受 体 GP 卫 b/ 轩 a 缺 


常 染色 体 隐 性 相传 


陷 ,血小板 聚集 障碍 


致密 体 颗 粒 、a 颗粒 及 其 内 容 物 减 


多 为 常 染 色 体 隐 性 址 传 


少 或 缺乏 


环 氧 化 酶 缺乏 ,影响 释放 功能 


常 染色 体 昆 性 遗传 





巨大 血小板 综合 征 
供 集 功能 缺陷 。 血小板 无 力 症 
释放 功能 缺陷 。 贮存 池 病 
“阿司匹林 样 " 缺 陷 
促 凝 活性 缺陷 。 Scott 综合 征 
获得 性 血小板 功 督 髓 增 区 性 肿瘤 .白血病 尿毒 症 、 
能 障碍 性 疾病 肝病 .异常 重 白 血 症 ,药物 因素 


血小板 磷脂 酰 丝 氨 酸 不 能 暴 器 , 淫 
血 酶 原 难以 活化 

血小板 膜 缺 陷 , 获 得 性 贮存 池 病 、 抑 
制 环 氧化 酶 或 抑制 磷酸 二 酯 酶 等 


党 染色 体 隐 性 遗传 
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【先天 性 血小板 功能 障碍 性 疾病 】 

先天 性 血小板 功能 障碍 性 疾病 种 类 众多 .血小板 活化 
过 程 中 涉及 的 任何 膜 糖 蛋 白 、 受 体 、 信 号 分 子 、 酶 等 出 现 结 
构 或 功能 的 异常 均 可 导致 相应 的 黏附 聚集、 释放 、 促 凝 等 
功能 障 但 。 

(一 ) 血小板 型 血管 性 血 友 病 ”为 常 染色 体 显 性 遗传 
性 疾病 。 血 小 板 膜 GP I ba 功能 异常 ,使 血小板 与 血浆 中 

vWF 多 聚 体 结 合 反应 增强 ,由 于 不 断 的 结合 ,使 血浆 中 
vWF 高 分 子 多 聚 体 减 少 甚 至 站 如 ,从 而 导致 血小板 黏附 缺 
陷 ,与 血管 性 血 友 病 有 相似 之 处 ,但 其 出 血 症状 较 轻 ,表现 
为 轻 中 度 的 皮肤 、 黏 障 出 血 或 手术 创伤 后 出 血 不 止 。 实 验 
室 检 查 包括 出 血 时 间 延 长 ,血小板 计数 减少 ,vWF: Ag 含 
晤 降低 .高 分 子 量 vWF 多 聚 体 半 如 等 。 治 疗 上 可 子 输 注 正 
常 血 小 板 辅 以 少量 冷 沉淀 物 。 
(二 ) 巨大 血小板 综合 征 (Bernard-Soulier syndrome) 
为 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 由 于 血小板 膜 GPIbVK7V 
复合 物 减少 或 缺乏 所 致 , 杂 合子 型 患者 无 症状 . 纯 合 子 型 婴 
儿 出 生 后 即 可 有 自发 性 皮肤 .黏膜 出 血 甚至 内 脏 出 血 。 血 
小 板 计数 正常 或 减少 ,最 低 可 至 20X108 /L, 体 积 增 大 似 淋 
巴 细胞 样 ,直径 可 达 8xm 其 至 20pm 以 上 ,巨大 血小板 比 
例 可 达 30%~80%。 出 血 时 间 明 显 延 长 ， 凝血 酶 原 消耗 不 
良 ,血小板 对 胶原 的 舌 附 性 降低 ,对 ADP、 胶 原 和 肾上腺 素 
的 诱导 聚集 正常 ,而 对 瑞 斯 托 霉 素 .botrocetin 不 发 生 聚 集 ， 
加 入 vWF 不 纠正 。 确 诊 依据 是 GP I b/ 代 /V 复 合 物 减少 
或 缺乏 。 出 血 严重 时 输 单 采血 小 板 有 效 。 非 肌 性 肌 球 蛋白 
重 链 卫 信 异常 所 致 MYH9 综合 征 患 者 亦 具 有 血小板 巨大 
的 特点 ,但 一 般 不 影响 血小板 功能 。 

(三 ) 血小板 无 力 症 (Glanzmann thrombasthenia, GT) 
为 常 染色 体 隐 性 踪 传 性 疾病 。 近亲 婚配 人 和 群 中 较为 常见 。 
血小板 膜 上 GPTby Ia 含 基 减少 或 缺乏 ,患者 幼年 即 有 皮 
肤 、 黏 膜 其 至 骨 肠 道 出 血 , 女 性 有 月 经 过 多 ,携带 者 一 般 无 

症状 :血小板 计数 和 形态 正常 ,对 ADP、 胶 原 . 肾 上 腺 素 和 
涛 血 荫 诱导 的 聚集 反应 减低 或 阅 如 ， 但 对 瑞 斯 托 釜 索 的 聚 
集 反应 正常 ,出 血 时 间 延 长 ,血块 退缩 不 良 。 血 小 板 第 3 因 
对 (PF;) 有 效 性 降低 。 人 确诊 有 赖 于 GP 了 Ib/ 开 a 含量 检测 。 
严禁 近亲 婚配 可 防止 本 病 的 发 生 。 

(四 ) 贮存 池 病 ” 指 血小板 内 颗粒 缺陷 所 致 的 一 组 异 
质 性 出 血性 疾病 ,本 组 疾病 分 致密 体 颗 粒 缺 陷 、a 颗粒 缺陷 
以 及 了 两 者 侣 并 缺 哟 .临床 特点 如 下 ， 

1. 致密 体 蜂 粒 缺陷 “主要 是 敏 密 体 颗粒 内 容 物 ADP、 
ATIP. HT 等 缺乏 ,使 血小板 第 2 相聚 集 波 减 田 或 消失 。 
临床 上 可 伴 有 其他 遗传 性 缺陷 而 形成 特 综合 征 , 如 
Hermansky Pudlak 综合 征 中 华 有 限 及 皮肤 白化 病 、 赌 样 上 且 
饮 凡 ,Chediak Higashi 综合 征 易 发 感染 . Wiskott-Aldrich 
综合 征 则 保有 湿疹, 免疫 缺 阶 等 。 

2.o 颗粒 缺陷 ”在 关 昌 - 供 红 染 色 下 中 厌 蓝 色 : 义 称 大 
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色 血 小 板 综合 征 ,有 早期 发 生 骨 仍 纤 维 化 倾向 。 单 纯 a 蜂 
粒 缺 乏 少 见 , 常 和 致密 体 颗粒 同时 缺乏 。 

贮存 池 病 多 见于 儿童, 可 有 轻 到 中 度 皮肤 黏膜 出 血 ` 手 
术 或 创伤 后 过 度 出 血 。 实 验 室 检查 特点 有 :血小板 计数 正 
常 或 经. 中 度 减 少 ; 出 血 时 间 延 长 ;对 ADP、 肾上腺 素 第 1 
相聚 集 波 正常 而 无 第 2 相聚 集 波 ;PF; 的 有 效 性 降低 。 电 
镑 或 免疫 电镜 示 血 小 板 和 巨 核 细 胞 内 致密 体 颗 粒 或 颗粒 
减少 或 缺乏 ,有 助 于 本 病 的 诊断 。 糖 皮质 激素 可 减轻 出 血 ， 
严重 出 血 或 外 科 手 术 可 给 予 单 采血 小 板 输 注 。 

(五 ) “阿司匹林 样 缺 陷 “血小板 致密 体 颗粒 及 “ 颗 
粒 内 生物 活性 物质 如 ADP.ATP、5-HTPF PTG 等 含量 
正常 ,但 因 花 生 四 烯 酸 代谢 障碍 包括 血小板 环 氧化 酶 缺乏 、 
TXA; 合成 酶 缺乏 等 ,影响 PGG。 和 PGH: 的 形成 和 
TXAs 的 合成 ,而 血小板 的 释放 反应 必须 有 ITXAs 的 参 
与 。 阿 司 匹 林 可 抑制 环 氧化 酶 ,其 表现 与 本 病 相 似 ,因而 
得 名 。 患者 从 小 就 有 出 血 倾向 ,也 有 因 外 伤 或 手术 出 血 
较 多 才 被 发 现 。 实验 室 检查 :血小板 数量 正常 ,出 血 时 间 
轻 度 延长 ,血小板 对 玻 珠 的 黏附 正常 ,对 花生 四 烯 酸 无 汉 
集 反 应 ,其 余 基 本 同 贮存 池 病 。 治疗 与 其 他 血小板 功能 
障 但 性 疾病 相似 。 | 

(六 ) Scott 综合 征 ” 原 称 血小板 第 3 因子 (PF; ) 缺 乏 
症 。 当 血小板 被 激活 时 ,血小板 内 膜 的 磷脂 酰 丝氨酸 不 能 
有 效 外 翻 ,导致 因子 Va 和 因子 Xa 无 法 与 血小板 结合 , 凝 
血 酶 原 不 能 转化 为 凝血 酶 。Ca*” 的 内 流 障 碍 或 其 下 游 的 
移 位 酶 (translocase) 活 性 异常 均 可 影 响 磷脂 酰 丝 氨 酸 的 翻 
转 从 而 影响 第 二 阶段 的 凝血 过 程 。 患 者 在 受到 外 伤 或 者 接 
受 侵袭 性 操作 时 容易 出 血 过 多 。 血 小 板 计数 黏附 ` 聚 集 、 
释放 反应 均 正常 。 血 清 凝血 酶 原 时 间 缩 短 ,多 种 诱导 剂 测 
定 PFs 有 效 性 均 降 低 。 糖 皮质 激素 可 以 改善 出 血 症 状 , 挛 
重出 血 可 输 单 采血 小 板 悬 液 。 





【获得 性 血小板 功能 障碍 性 疾病 】 

患者 无 出 血 病史 及 家 族 出 血 史 ,但 有 导致 了 小 板 功能 
障碍 的 原 发 病 或 服药 史 ,发 病 机 制 复 杂 , 发 病 率 远 高 二 先 天 
性 血小板 功能 缺陷 性 疾病 , 常 影响 患者 的 止血 和 血栓 形成 ， 
常见 病因 如 下 

(一 ) 药物 按 作用 机 制 分 类 :四 影响 血小板 膜 的 药 
物 : 如 ADP 受 体 持 抗 药 喀 氨 匹 定 、 氢 吡 格雷 ,GP 了 b/ ma 持 
抗 药 阿 昔 单 抗 , 蔡 罗 非 班 \ 依 符 巴 肽 ,以 及 青 窒 素 、 头 稳 苗 
系 、 右 旋 糖 酷 等 。 上 述 药 物 通过 阻 断 血小板 膜 受 体 和 膜 粮 
重 白 抑制 血 小 术 的 黏附 和 到 集 功能 ,部 分 通过 抑制 血小板 
的 释放 反应 。 包 抑制 血小板 环 氧化 酶 的 药物 ;如 阿司匹林 、 
呈 哄 美 辛 、 布 洛 芬 . 保 泰 松 和 茶 磷 唑 表 等 ,使 花生 四 烯 酸 不 
能 合成 前 列 环 素 (PGL ) 和 TXA; .影响 血小板 的 释放 功能 。 
轧 作 用 于 血小板 环 腺 仑 系统 的 药物 :如 双 喀 达 莫 ( 活 生 丁 )、 
茶 大 \ 匣 啡 因 、 前 列 环 素 、 异 两 肾上腺 素 等 ,通过 抑制 磷酸 二 
栈 柄 或 活化 腺 苗 酸 环 化 酶 使 血小板 内 cAMP 增多 ,抑制 血 























小 板 的 聚集 。@ 其 他 :包括 肝素 、 链 激酶 、 尿 激酶 .tPA、 确 
酸 甘油 ` 维 拉 帕 米 、 硝 茶 地 平 、. 速 尿 . 硅 尼 丁 ,ACEI 制剂、 三 
环 类 抗 抑郁 药 , 吟 唑 嗪 类 药物 .选择 性 5-HT 再 摄取 抑制 
剂 ,全 麻药 据 烷 , 抗 肿 瘤 药 物 普 卡 侮 素 ( 光 神 霉 素 )、 柔 红 霉 
素 以 及 造影 剂 等 , 均 可 影响 血小板 的 功能 ,抑制 血小板 的 
聚集 。 

(二 ) 疾病 ”常见 于 :@ 某 些 血液 病 : 如 骨髓 增殖 性 肿 
瘤 (MPN) 由 于 血小板 形态 及 膜 糖 蛋白 异常 .致密 体 和 a 颗 
粒 及 内 容 物 减少 (获得 性 贮存 池 病 ) ,出血 及 血栓 形成 是 其 
主要 并 发 证 ;异常 球 蛋 白 血 症 包括 多 发 性 骨 艇 瘤 (MMD) , 华 
氏 巨 球 和 蛋白 血 症 (WM) 及 意义 未 明 的 单 克 隆 丙种 球 蛋 白 病 
MGUS) 等 ,其 出 血 不 仅 因 血小板 减少 ,还 与 异常 蛋白 覆盖 
于 血小板 表面 ,影响 血小板 黏附 、 聚 集 和 释放 功能 有 关 ; 急 
性 白血病 和 骨 通 增生 异常 综合 征 (MDS) ,出 血 的 主要 原因 
是 血小板 减少 ,部 分 是 由 于 血小板 畸形 伴 颗粒 异常 .聚集 功 
能 异常 及 促 凝 活性 降低 。 四 尿毒 症 患者 血 桨 中 积聚 的 尿素 
等 代谢 产物 损害 血小板 的 黏附 、 聚 集 和 释放 功能 。@@ 其 他 
疾病 :如 肝病 的 出 血 主要 与 凝血 因子 合成 减少 . 纤 溶 亢进 、 
血小板 减少 及 并 发 弥散 性 血管 内 凝血 等 有 关 , 但 也 发 现 其 
血小板 膜 上 GPIb 减 少 ,引起 血小板 功能 障碍 。 系 统 性 红 
斑 狼 疮 和 其 他 免疫 复合 物 疾病 ,可 能 与 血浆 或 血小板 上 的 
IgG 能 抑制 血小板 聚集 有 关 , 提示 为 抗体 介 导 的 血小板 功 

治疗 原则 首要 是 处 理 原 发 病 和 停 服 有 关 药 物 , 严 重出 
血 者 应 输 单 采血 小 板 或 血小板 悬 液 。 





参考 文献 
1. 张 之 南 , 郝 玉 书 , 赵 永 强 , 等 . 血液 病 学 . 第 2 版 . 北京 :人 民 
卫生 出 版 社 ,2011. 1296-1308. 


2，Michelson AD. Platelets. 2nd ed，Burlington: Academic 
Press,2007,1029-1076. 


3, Cox A, Price V, Kahr WH. Inherited platelet disorders: a 


clinical approach to diagnosis and management. Expert Rev Hema- 
tol,2011,4:455-472. 


第 九 节 血 友 病 

王 志 梅 

血 友 病 Chemophilia) 是 遗传 性 凝血 因子 缺乏 引起 的 出 
血性 疾病 ,具有 X 性 连锁 隐 性 遗传 的 特点 。 典 型 血 友 病 吕 
者 常 自 幼年 发 病 、 自 发 或 轻 度 外 伤 后 出 血 ,在 外 伤 .手术 时 
常 出 血 不 止 ,严重 者 在 较 剧烈 活动 后 也 可 自发 性 出 血 。 根 
据 缺 乏 的 凝血 因子 不 同 ,可 分 为 血 友 病 AGE 加 缺乏 症 ) 利 
血 友 病 BCF 区 缺乏 症 )。 在 凝血 酶 促 反 应 过 程 中 .F 训 a 作 
为 FIXa 的 非 酶 性 辅 因子 ,与 FKa 按 1: 1 结合 ,在 Ca” 及 
亿 脂 存在 的 条 件 下 ,激活 FX 生成 凝血 活 酶 。 血 友 病 A 或 
血 友 病 避 由 于 FW 或 FK 促 凝 活性 减少 导致 凝血 活 酶 生成 





第 七 章 ”止血 与 血栓 


障碍 ,凝血 时 间 延 长 。 欧 美 各 国 发 病 率 约 为 5 一 10/10 万 人 
口 , 日 本 10. 4710 万 人 口 ,我 国 缺乏 相应 的 统计 结果 , 据 
1992 年 24 个 省 市 37 个 地 区 普查 其 发 病 率 为 2.72/10 万 人 
口 , 其 中 血 友 病 A 约 占 80%。 





【病因 与 发 病 机 制 】 
上 历 、FT 基 因 位 于 X 染 色 体 上 , 血 友 病 A 与 血 友 病 B 
均 表 现 为 伴 性 隐 性 遗传 特征 , 即 女性 传递 ,男性 发 病 。 芳 男 
性 血 友 病 患 者 与 正常 女性 结婚 ,其 女儿 均 为 携带 者 ,儿子 则 
全 部 健康 ; 若 女性 血 友 病 携带 者 与 正常 男性 结婚 ,其 儿子 半 
数 发 病 ,女儿 也 有 半数 为 携带 者 ; 若 男性 患者 与 女性 血 友 病 
$ 带 者 结婚 ,其 儿子 与 女儿 均 有 半数 发 病 的 几率 .女儿 还 有 
半数 为 揽 带 者 ; 若 男性 患者 与 女性 患者 结婚 .其 下 一 代 不 论 | 
男女 均 为 血 友 病 患者 .但 后 者 在 临床 上 极 少见 。 约 70 兴 的 | 











血 友 病 A 患者 有 阳性 家 族 史 .30% 的 病例 无 家 族 史 ,其 中 “一 一 





部 分 可 能 是 由 于 基因 突变 所 致 。 下 历 基 因 位 于 染色 体 
Xq28,F 如 的 合成 部 位 未 完全 阐明 .但 肝脏 间 质 细胞 、 外 周 
血细胞 及 某 些 淋巴 细胞 都 有 F 胞 基因 的 表达 。 血 友 病 A 的 
基因 缺陷 类 型 主要 包括 内 含 子 22 倒 位 .下 历 基 因 点 突变 、 
FJ 用 基因 缺失 、 异 常 基因 插入 等 ,重型 患者 中 42% 为 内 含 子 
22 倒 位 .其 余 的 多 为 大 片段 缺失 ,无 义 突变 、 错 义 突变 导致 
阅读 框架 移 位 等 .中 型 和 轻型 血 友 病 中 86% 为 错 义 突变 . 
多 数 突变 的 发 病 机 制 尚 不 完全 清楚 。 基 因 缺 陷 致 使 F 望 合 
成 障碍 或 F 思 分 子 结构 异常 导致 促 凝 活性 降低 。F 思 在 正 
常人 血浆 中 的 含量 仅 为 0. 1mg/ 工 ,是 所 有 凝血 因子 中 含量 
最 低 的 。 FL 在 血液 循环 中 与 其 载体 血管 性 血 友 病因 子 
(vWF) 以 复合 物 形 式 存在 。F 嵌 的 生物 活性 通过 下 贺 促 凝 
成 分 (F 轩 :CC) 来 实现 ,F 订 :C 的 正常 值 为 50 唉 一 150 叹 。 劳 
动 、 剧 烈 运 动 , 注 入 肾 上 腺 案 和 应 激 状态 , 均 能 使 血浆 FYL: 
C 水 平 增高 。F 讶 :C 不 稳定 ,4C 存 放 24 小 时 后 活性 下 降 
20%;F 思 :C 输入 体内 后 半衰期 仅 12 小 时 。 血 友 病 BB 占 血 
友 病 总 数 的 15% 一 20% ,其 基因 位 于 染色 体 Xq26. 3-27. 2。 
FK 在 肝 内 合成 ,是 维生素 K 依赖 性 凝血 因子 。 血 浆 FF 
水 平 为 10mg/ 工 .是 上 则 的 100 倍 。 血 友 病 了 的 基因 缺陷 包 
括 缺 失 ,\ 插 入 和 点 突变 ,基因 缺陷 导致 F 人 合成 减少 或 变异 
型 FK 合 成 。 











【临床 表现 】 

血 友 病 主要 表现 为 异常 出 血 及 出 血 所 致 压迫 症状 或 并 
发 症 。 肌 肉 关 节 腔 或 深部 组 织 出 血 ` 创 伤 后 过 芋 出 血 是 本 
病 的 特征 性 表现 。 肌 肉 出 血 多 见于 负重 的 肌肉 群 .如 腰 大 
册 、 眼 部 、 辟 部 等 .可 形成 血肿 .局 部 肿 痛 .活动 受 限 。 关 
出 血 多 累及 负重 或 活动 较 多 的 大 关节 .如 肤 关 节 ， 
踪 、 馆 .有 时 、 噶 及 肩 等 关节 。 和 急性 期 和 
出 血 致 使 红肿 .活动 受 限 . 患 显 。 多 
内 反复 关节 辽 出 血 致 使 血液 不 能 完全 吸收 .形成 唐 性 炎症 、 
浅 膜 增 原 纤维 化 . 软 莉 变性 及 坏死 .最 终 关节 低 便 、 畸 形 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 - 


变 :周围 肌肉 萎缩 ,导致 正常 活动 受 限 。 骨 膜 下 或 员 腿 ` 筋 
膜 下 出 血 形成 血 友 病 血 赛 肿 的 发 生 率 很 低 , 常 见 部 位 为 骨 
盆 和 大 腿 。 消 化 道 出 血 、 血 尿 也 较为 常见 。 颅 内 出 血 及 硬 
少 膜 下 血肿 不 常见 ,多 发 生 于 外 伤 后 ,病死 率 高 。 深 部 组 织 
内 血肿 可 压迫 附近 血管 引起 组 织 坏死 ,压迫 神经 可 产生 疼 
痛 、 麻 痹 等 症状 。 口腔、 喉 、 舌 或 左 部 严重 出 血 可 引起 室 息 。 
皮肤 、 符 膜 出 血 并 非 血 友 病 的 特征 性 表现 ,但 由 于 皮下 组 
织 , 口 腔 蔚 膜 \ 牙 眼 、 舌 等 部 位 容易 受伤 , 故 损伤 后 过 量 出 血 
常见 。 创 伤 后 异常 出 血 也 是 血 友 病 的 主要 表现 ,如 拔牙 、 肌 
内 注射 等 可 导致 持久 的 出 血 或 渗 血 , 可 历时 数 天 甚至 数 周 。 
血 友 病 马 重 型 患者 的 比例 较 血 友 病 A 少 ,F 信 水平 明 显 低 
于 正常 者 ,有 出 血 表 现 。 


【临床 分 型 】 

血 友 病 A 临床 分 型 如 下 。 

(一 ) 重型 约 50 中 一 60 中 的 患者 为 重型 患者 ,其 血 
浆 中 下山:C<<2 欠 , 常 在 2 岁 以 前 就 有 严重 出 血 , 甚 至 结扎 
脐带 时 出 血 不 止 。 

(二 ) 中 间 型 FWW:C 为 2 中 一 5 只 , 约 占 患 者 总 数 的 
25 兴 一 30 兴 ,起 病 在 童年 时 期 以 后 ,以 皮下 及 肌肉 出 血 居 
多 , 亦 有 关节 腔 出 血 , 但 反复 次 数 较 少 。 

(三 ) 轻型 约 占 15%~20%,F 寿 :C 为 5%~25%， 
出 血 多 发 生 在 青年 期 ,由 于 运动 .拔牙 或 外 科 手术 后 出 血 不 
止 而 被 发 现 , 出 血 轻微 ,可 以 正常 生活 。 

{ 四 ) 亚 临 床 型 ”FW 活性 为 25% 一 40% ,通常 只 在 大 
手术 后 才 发 生 异 常 出 血 。 

血 友 病 BB 的 临床 分 型 标准 ;重型 F 区 :C2%, 中 间 型 
2%~5%, 轻 型 5 入 一 40 和 ,临床 表现 与 同型 血 友 病 A 
相仿 。 

















【实验 室 检查 】 

(一 ) 篆 选 试验 出 血 时 间 、 血 小 板 计数 ,凝血 酶 原 时 
间 济 定 均 正常 ,活化 部 分 凝血 活 栈 时间 (APTT) 和 硅 化 凝 
血 时 间 (SCT) 在 血 友 病 是 可 能 会 出 现 异常 。APTT 可 以 检 
测 出 再:C<<25% 的 患者 ,SCT 可 以 检测 出 下风 :G 25% 一 
4 的 患者 。 

(二 ) 纠正 试验 ”常用 凝血 活 酶 生成 试验 Biggs 法 (BB 
TGT) ,位 易 凝 血 活 酶 生成 试验 (STGT) 作 为 血 友 病 的 纠正 
试 答 。 正 常 血浆 经 硫酸 钢 吸 附 后 尚 合 有 下 订 .FN ,正常 血 
清 中 含有 FRK \FNL. 因 此 ,如 果品 者 STGT 仅 被 硫酸 钢 吸 附 
正常 血浆 纠正 时 ,为 下 则 缺乏 症 ; 仅 被 正常 血清 纠正 时 ,为 
F 信 缺乏 症 ; 如 两 者 缘 可 纠正 , 则 为 FI 缺乏 症 。 借 此 可 将 

= 种 凝血 因子 缺乏 加 以 鉴别 。 
{ 三 ) 确诊 试验 需 进 行 F 帮 :C 和 下 好: Ag 测定 、F 
尺 :C 和 FI ;Ag 测定 。 在 多 数 血 友 病 患者 中 ,血浆 抗原 水 
平 与 活性 水 平平 行 减少 ,但 部 分 患者 的 抗原 与 活性 水 平 不 
平行 。 通 过 检测 下 饰 抗原 水平 ,将 血 友 病 A 分 为 三 类 : 血 轨 
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中 无 法 检测 到 下 三 抗原 .为 交叉 反应 物质 阴性 型 (CRM ); 
如 果 血 浆 中 可 以 检测 到 抗原 , 且 抗 原 和 活性 平行 降低 则 称 
为 交叉 反应 物质 下 降 型 (CRMred); 另 有 约 5% 的 患者 血浆 
中 可 以 检测 到 抗原 ,但 活性 降低 程度 大 于 抗原 , 称 为 交 义 有 反 
应 物质 阳性 型 (CRM- )。CRM” 者 占 血 友 病 A 的 3/4 左 
右 ,此 类 患者 接受 替代 治疗 后 易于 产生 抑制 性 抗体 ;CRM 
占 5%, 此 类 患者 的 发 病 主 要 是 FV:C 结构 和 功能 异常 。 
90%% 的 血 友 病 了 为 CRMT ,10% 为 CRM  。 





【诊断 标准 】 i 
1. 多 为 男性 最 者 (女性 患者 极其 罕见 ,有 或 无 家 
2. 有 肌肉 .关节 腔 或 深部 组 织 出 血 或 手术 创伤 后 过 基 
出 血 的 表现 。 
3. 实验 室 检查 PT 正常 ,APTT 延长 ,重型 明显 延长 ， 
轻型 稍 延 长 , 亚 临床 型 正常 ,血小板 计数 .出 血 时 间 、 凝 血本 
原 时 间 正 常 ,F 如 :C 或 FEK :C 减少 。 
4. 排除 继 发 性 相应 凝血 因子 减少 。 


【鉴别 诊断 】 

(一 ) 血管 性 血 友 病 ”为 常 染色 体 进 传 性 疾病 ,两 性 均 
可 发 病 ; 出 血 好 发 于 黏膜 和 内 脏 , 很 少 累及 关节 腔 及 肌肉 深 
部 ,罕见 关节 畸形 , 随 着 年 龄 增长 出 血 症 状 减轻 ;实验 室 检 
查 发 现 出 血 时 间 延 长 ,血小板 黏附 率 降低 ,多 数 患 者 的 血 小 
板 对 瑞 斯 托 链 素 无 凝集 反应 ,血浆 中 于 :C/VWF:Ag 比例 
增高 或 正常 ,血浆 中 vWF 减少 或 结构 异常 ,而 血 友 病 A 患 
者 下 骨 :C 和 下 如 :C/vWF:Ag 比例 降低 。 

(二 ) FX 缺乏 症 ”本 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 疾病 ,两 
性 均 可 发 病 , 自 发 性 出 血 不 多 见 ,检测 FX 并 :C 可 诊断 。 

(三 ) 获得 性 血 友 病 “ 非 血 友 病 患者 血液 中 存在 工 几 
或 区 抑制 物 时 又 称 非 得 性 血 友 病 ,通常 抑制 物 多 针对 
F 骨 。 患 者 多 为 70 岁 以 上 老年 人 , 甚 余 患 者 多 数 有 自身 
免疫 性 疾病 基础 ,FE 划 抑制 物 继 发 于 淋巴 细胞 增殖 性 疾 
病 也 见报 道 ,经 产妇 也 可 出 现下 出 抑制 物 。 获 得 性 血 友 
病 患 者 血液 中 可 检测 到 下 如 抗体 , 与 血 友 病 A 鉴别 应 
不 难 。 

FW 或 F 区 减少 还 可 见于 严重 肝脏 疾病 严重 胆道 模 
阻抗 凝 治疗 ,长 期 广 谱 抗生素 治疗 ,弥散 性 血管 内 凝血 等 
疾病 状态 。 





治疗 】 
(一 ) 预防 预防 出 血 比 蔡 代 治 疗 更 重要 
1 加强 宣 教 将 疾病 的 性 质 ,防治 知识 及 注意 事项 向 
患者 ` 家 属 , 学 校 及 单位 宣教 ,使 他 们 能 正确 认识 和 对 待 疾 
病 并 利 医务 人 员 密 切合 作 , 避 免 创伤 及 剧烈 活动 ,鼓励 适当 
体力 活动 。 


2. 避免 使 用 抗 血小板 药物 “ 禁 服 阿司匹林 、 叫 唆 美 





辛 \ 双 喀 达 莫 等 抑制 血小板 功能 的 药物 及 使 血管 扩张 的 

3. 避免 肌 内 或 皮下 注射 ,静脉 穿刺 后 至 少 压迫 5 分 钟 
以 预防 出 血 。 

4. 尽量 避免 手术 ,如 必须 施行 手术 ,应 在 术 前 补充 所 
缺乏 的 凝血 因子 。 

5. 有 条 件 者 应 定期 预防 性 补充 相应 凝血 因子 等 。 美 
国 国家 血 友 病 基金 会 的 医学 专家 委员 会 推荐 对 重型 血 友 病 
患 儿 早 期 (1 一 2 岁 ) 进 行 预防 性 治疗 ,维持 FW:C 或 FIX:C 
之 1%。 推 荐 剂量 为 :每 次 下 姐 25 一 40U/kg, 每 周 3 次 ,每 
次 FX 25 一 40UVkg, 每 周 2 次 。 

6. 对 血 友 病 患者 家 人 特别 是 女性 患者 ,应 做 基因 检 
测 ,应 进行 妊娠 后 的 产 前 诊断 ,进行 优生 优育 。 

(二 ) 局 部 止血 治疗 ” 若 发 生 轻 微 损 伤 ,可 用 吸收 性 明 
胶 海绵 .纤维 蛋白 泡沫 .凝血 酶 .肾上腺 素 等 局 部 压迫 止血 。 
国外 配制 止血 剂 中 含 冷 沉淀 ,凝血 酶 氨基 已 酸 , 用 于 血 友 
病 A 患者 的 局 部 治疗 止血 效果 较 好 。 

(三 ) 替代 治疗 ”为 出 血 时 的 主要 治疗 方法 。 可 选用 
的 制剂 有 : 

1. 新 鲜血 浆 和 新 鲜 冰 冻 血 浆 ， 含 所 有 的 凝血 因子 ,每 
lml 新鲜 血浆 内 含 1U FWM:C 和 1U FK:C; 血 友 病 了 患者 
可 采用 储存 血浆 治疗 (以 5 天 内 为 宜 )。 一 次 最 大 安全 量 为 
10 一 15ml/kg, 由 于 容量 内 素 限制 ,单纯 输 注 新 鲜血 浆 和 新 
鲜 冰 冻 血 浆 难以 使 了 出 :C 或 1U FK:C 达到 有 效 止 血 
浓度 。 

2. 冷 沉淀 制剂 ”每 袋 20ml 冷 沉淀 制剂 取 自 200ml 新 
鲜血 浆 , 约 含有 80 一 100U F 骨 ,冰冻 保存 于 - 20C 以 下 , 室 
温 下 放置 1 小 时 活性 将 丧失 50%。 具 有 效力 大 而 容量 小 
的 优点 ,适用 于 轻型 和 中 型 血 友 病 A 患者 。 

3. 凝血 酶 原 复合 物 浓缩 剂 (PCC) 每 瓶 200U, 相 当 于 
200ml 血浆 中 所 含有 的 因子 区 ,适用 于 血 友 病 B。 

4. F 册 浓缩 剂 ”是 从 多 份 冷 沉 淀 制剂 中 提取 和 制备 得 
来 ,已 灭 活 病 毒 , 根 据 来 源 分 为 人 型 及 猪 型 两 种 , 猪 型 F 骨 
浓缩 剂 多 用 于 有 抗 如 抗体 患者 的 治疗 。 

5. 重组 F 寻 及 FIX (rFW 及 rFIX ) 
国家 均 使 用 严 骨 及 rFK。 正 出 的 功能 特征 , 药 ; 和 
生化 特征 与 血浆 源 性 制品 大 致 相同 ,临床 应 用 安全 、 有 效 ， 
少数 患者 应 用 后 可 产生 下 如 抑制 性 抗体 但 多 数 泣 度 不 高 ， 
对 诱导 免疫 耐 受 治疗 反应 良好 。 第 一 代 正 贡 为 全 长 下 如 ， 
利用 人 体 白 蛋白 作为 稳定 剂 。 第 二 代 rtF 九 利用 获 糖 代替 
异 魏 作为 稳定 剂 ,使 病毒 传播 性 疾病 的 发 生 率 进 一 步 降低 ， 
国内 市 场 有 2007 年 批准 上 市 的 第 二 代 正则。 和 蔡 代 治疗 的 
目标 是 将 患者 血浆 下 出 .区 活性 水 平 提高 到 足以 止血 的 水 
平 。 每 千克 体重 输入 1U F 旬 ,可 使 体内 下 如 的 活性 升 高 
2 名 。F 划 在 体内 的 生物 半 套 期 仅 12 小 时 . 需 12 一 24 小 时 
输 注 1 次 ,病情 严重 者 8 一 12 小 时 一 次 。 血 友 病 A 患 者 轻 
度 出 血 时 ,通常 需要 将 下调 水 平 提高 至 正常 人 的 25% 一 















第 七 章 ”止血 与 血栓 


30% ,重度 出 血 需 提高 至 50% 以 上 。 关 节 腔 出 血 、 表 浅 肌 
肉 血肿 输 注 F 刀 25U/kg, 每 24 小 时 1 次 ,治疗 1~2 天 ,使 
E 硬 :C 升 至 30%~~50% 即 可 ;车 出 血 发 生 在 多 次 出 血 或 已 
畸形 变 的 关节 ,替代 治疗 需 维持 数 周 。 鼻 或 口腔 黏膜 出 血 
局 部 治疗 无 效 . 胃 肠 道 出 血 及 持续 血尿 者 , 需 使 耻骨 :C 达 
到 50%% 左 右 , 输 注 F 工 25U/kg, 每 12 小 时 1 次 ,治疗 至 病 
情 控制 。 对 于 威胁 生命 的 出 血 ,如 颅 内 出 血 、 上 腹膜 后 出 血 、 
颈 部 及 咽喉 部 出 血 、 严 重 损伤 出 血 、 外 科 手 术 等 ,应 及 时 补 
充 FH:C 至 正常 水 平 ,通常 剂量 为 输 注 F 佣 50U/kg, 每 
8 一 12 小 时 输 注 1 次 ,维持 凝血 因子 在 正常 水 平 至 少 7 一 10 
天 或 直至 出 血 完全 停止 血肿 开始 吸收 。rFKK 法 缩 剂 的 回收 








率 低 ,使 用 时 剂量 要 较 血浆 制品 大 些 , 每 输 注 1U FK 仅 担 


高 其 活性 0.5%~1%。 推 荐 rF 信 用量 = 体 重 (kg) xX 预期 攻 
增加 值 (%) X1.2。F 区 首 剂 半衰期 约 2~3 小 时 ,以 后 为 几 





20 一 30 小 时 , 故 第 一 次 输 注 后 2 一 4 小 时 就 应 做 第 二 次 输 “于 


注 , 以 后 每 24 小 时 输 注 1 次 。 

(四 ) 血 友 病 患者 的 外 科 手 术 问题 ”即使 是 拔牙 等 小 
手术 也 应 尽量 避免 , 围 术 期 准备 应 充分 。 血 友 病 患者 大 手 
术 时 , 术 前 数 小 时 应 开始 补充 凝血 因子 使 之 正常 , 术 中 可 维 
持 静 滴 , 术 后 监测 至 少 2 次 /天 ,使 谷 浓度 达到 足够 止血 的 
水 平 , 蔡 代 治 疗 持续 到 创口 完全 愈合 。 膝 关节 、 艇 关节 置换 
时 替代 治疗 需 数 周 。 

(五 ) DDAVP(1- 去 氨基 -8- 右 旋 精 氨 酸 加 压 素 ,1-desa- 
mino-8D-arginine vasopressin) ”是 一 种 人 工 合成 的 抗 利尿 
激素 衍生 物 , 有 增加 血浆 内 下 则 水 平 的 作用 ,静脉 注射 后 可 
使 F 妞 :C 及 vWF:Ag 增 加 2 一 3 倍 。 适 用 于 轻型 血 友 病 A 
和 血 友 病 A 携带 者 。 每 次 剂量 为 0.3 一 0. 5ng/kg, 通 常 每 
次 剂量 不 超过 20kg。 绥 慢 静 脉 注射 ,注射 后 30 一 60 分 钟 
作用 达 高 峰 。 因 该 药 能 激活 纤 溶 系统 , 宕 同时 合用 抗 纤 溶 
药物 。 每 12 小 时 1 次 ,2 一 5 天 为 一 疗程 。DDAVP 也 可 息 
腔 喷 雾 使 用 ,剂量 须 提高 到 静脉 用 量 的 10 倍 左 右 。 副 作用 
包括 暂时 性 面部 潮红 及 水 滞留 ,水 滞留 作用 可 持续 24 
小 时 。 

(六 ) 其 他 药物 治疗 

1. 抑制 纤维 蛋白 溶解 药物 可 保护 已 形成 的 血 凝 块 
不 易 被 溶解 .与 蔡 代 疗法 同时 合用 有 协同 作用 ;部 分 轻型 血 
友 病 患者 在 口 熔 小 手术 时 单独 应 用 疗效 满意 。 常 用 药物 
有 :6- 和 氨基 已 酸 0.1g/kg. 每 日 口服 3 一 4 次 .或 4 一 6g 深 于 
100ml 5% 和 葡萄糖 液 或 盐水 中 欧 滴 ; 握 甲 坏 















50mg 每 日 





不 宜 应 用 ,以 免 造 成 梗阻。 
2. 达 那 唑 (danazol, 烽 羟 雄 烯 异 唑 ) 
性 激素 ,每 日 400~600mg 可 提 商 三 因 子 活性 水 平 。 


是 一 种 合成 的 雄 











3. 女性 避孕 药 复方 烽 诺 酮 每 由 tmg, 连 用 1 
月 ,可 提高 加 因子 浓度 .对 血尿 .深部 组 织 血 肿 有 一 定 疗 效 。 

4. 糖 皮质 激素 对 减少 出 血 、 促 进 和 急性 积 血 吸 收 、 减 
少 遍 部 炎症 反应 均 有 一 定 的 疗效 。 
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(七 ) 基因 治疗 ” 血 友 病 是 单 基因 病 , 病 因明 确 ;凝血 
因子 因 可 在 多 种 细胞 中 合成 , 技 细胞 选择 余地 大 、 治 疗效 果 
直观 等 , 故 适宜 基因 治疗 。 临 床 基因 治疗 开始 于 1990 年 ， 
采用 的 策略 是 在 患者 体 细胞 中 增加 一 个 与 致 病 基 因 相 对 应 
的 有 功能 的 外 源 基因 ,并 通过 这 个 基因 的 表达 产物 来 弥补 
生理 缺陷 ,以 达到 治疗 目的 。 迄 今 已 有 数 千 人 接受 了 基因 
治疗 。 

( 八 ) 替代 治疗 的 不 良 反应 及 处 理 

1. 产生 抑制 性 抗体 ”是 血 友 病 治疗 最 主要 的 并 发 证 。 
血 友 病 人 患者 反复 输 注 F 好 后 数 周至 数 月 内 可 产生 抗 F 误 
抗体 ,有 文献 报道 发 生 比 例 可 高 达 30%, 尤 其 好 发 于 婴儿 
及 儿童 。 该 抗体 属 lgG, 对 下 妊 :C 有 特异 性 中 和 作用 。 血 
| 友 病 B 产 生 抗 F 区 抗体 者 较 少 , 仅 占 1%% 左 右 。 抗 凝血 因 
| 子 抗体 的 产生 是 机 体 对 外 源 性 抗原 免疫 反应 的 结果 ,其 中 
”80% 为 重型 患者 ,抗体 的 出 现 与 基因 背景 F 如 制剂 的 纯化 

方法 有 关 。 抑 制 性 抗体 使 输 注 的 凝血 因子 很 快 被 中 和 ,给 
治疗 带 来 很 大 困难 。 对 这 些 患者 治疗 的 目的 是 止血 去除 
抗体 。 出 血 时 的 治疗 方法 :@ 轻 中 度 出 血 : 无 论 抗体 滴 度 水 
平 如 何 ,推荐 使 用 F 册 旁 路 途径 药物 治疗 。F 名 旁 路 途径 药 
物 有 两 种 选择 ;A. rFWa:rF Wa 理论 上 能 在 组 织 损伤 部 位 
发 挥 止血 作用 ,同时 可 以 避免 血栓 形成 事件 。 临 床 资料 表 
明 . 单 独 使 用 三 Wa 治疗 8 小 时 以 内 关节 腔 出 血 , 一 般 外 科 
手术 中 急性 出 血 , 有 抗体 生成 的 血 友 病 患者 择期 手术 ,可 取 





术 中 急性 出 血 平均 注射 2~3 次 可 达 止 血 , 较 大 的 手术 需 给 


药 3 一 5 天 或 直至 创伤 愈合 。B. 凝血 酶 原 复合 物 浓缩 剂 
(PCC) 和 活化 凝血 酶 原 复 合 物 浓缩 剂 (APCC) ,对 存在 抗体 
的 血 友 病 者 治疗 有 效率 仅 50 吧 一 60%%。 尽管 疗效 较 低 , 仍 
可 考虑 采用 。 需 注意 制剂 中 含有 少量 活化 的 凝血 因 子 , 可 
能 诱发 血栓 形成 。 加 严重 出 血 ， 大 多 数 情况 下 选择 猪 下 节 
制剂 治疗 ,F 加 抗体 有 相对 的 种 属 特异 性 ， 当 抗体 为 抗 人 
旭 抗 体 时 , 输 注 高 纯度 的 猪 F 划 制剂 能 有 效 止血 。 但 反复 
输 注 会 产生 抗 猪 上 如 抗体 ， 少 部 分 患者 有 发 热 .血小板 减 
少 。 抑制 性 抗体 滴 度 过 10Bu 时 下 骨 ( 或 下 区 )60 一 100U/ 
8: 每 8 一 12 小 时 1 次 直到 出 血 被 控制 ,或 使 血浆 下 骨 :C 
或 下 KK :C 水 平 达 60 光 一 100 脐 ;得 后 抗体 显著 升 高 的 患者 
准 荐 联合 免疫 抑制 剂 如 环 磷 酰 胶 .肾上腺 糖 皮 质 激素 治疗 。 
抑制 性 抗体 泣 度 之 10Bu 或 抗 猪 下 同 抗体 滴 度 高 时 ,即使 笨 
注 大 剂 基 下 好 或 下 人 也 很 难 起 效 ,血浆 置换 或 体外 抗体 吸 
附 联合 大 剂量 下 许 或 下 公 及 免疫 抑制 治疗 有 效 , 但 急性 严 
重出 血 时 患者 血 流动 力学 稳定 与 在 ,血浆 疼 换 及 体外 抗体 
上 豚 附 害 要 特 弥 的 设备 及 专业 人 员 , 限 制 了 其 应 用 。 诱 导 免 
疫 山 受 友 除 抗体 . 输 注 大 剂量 凝血 因子 联合 免疫 抑制 治疗 
可 拖 制 抗体 生成 效应 ,反复 治疗 后 可 诱发 部 分 免疫 附 受 性 . 
使 高 反应 者 转 成 低 反 应 者 。 中 前 临床 多 在 输入 好 或 F\ 
打 继 电大 询 蜂 散 及 具 种 球 借 自 、 环 磷 酰 胺 .规则 地 输 注 矿 
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或 FIX ,多 数 患者 可 在 2 一 3 周 内 产生 免疫 耐 受 ,抗体 滴 度 
下 降 。 但 F 区 抗体 阳性 者 输入 大 剂量 F 区 浓缩 剂 有 诱发 超 
敏 反应 的 危险 。 | 

2 病毒 感染 ” 输 注 血 制品 存在 乙 型 及 丙 型 肝炎 病毒 、 
B19 微小 病毒 、HIV 等 感染 的 可 能 ,重组 凝血 因子 的 出 现 
在 很 大 程度 上 避免 了 病毒 传播 的 可 能 。 

3. 血栓 形成 事件 ”大 剂量 使 用 PCC 等 制剂 时 , 因 其 
中 含有 部 分 已 活化 的 凝血 因子 ,治疗 中 有 发 生 血 栓 形成 的 
可 能 。 

4. 溶血 FW 浓缩 剂 是 从 大 量 混合 血浆 中 制备 而 米 ， 
其 中 混 有 抗 人 , 抗 B 同型 凝集 素 , 大 量 输 广 FU 六 省 放 尖 次 
生 溶血 的 可 能 。 反 复 多 次 输 注 了 下 请 体 内 结合 称 妥 月 
水 平 较 低 ,可 能 是 因为 体内 存在 慢性 亚 临床 型 溶血 。 
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第 十 节 ”血管 性 血 友 病 
王 志 


血管 性 血 友 病 (von Willebrand disease， vWD) 于 1926 
年 由 Eric von Willebrand 首先 报道 ,是 最 多 见 的 遗传 性 出 
血性 疾病 ,其 发 病 率 约 占 人 口 的 1%, 但 出 现 临 床 症状 者 仅 
占 患 者 的 0.1%。 血 管 性 血 友 病 因子 (von Willebrand 
factor,vWFE) 具 备 稳定 下 如 活性 以 及 介 导 血小板 与 内 皮 问 
的 黏附 作用 ,在 止血 中 发 挥 着 至 关 重 要 的 作用 。 因 vWF 发 
生 盘 或 质 的 改变 而 导致 止血 功能 缺陷 , 即 称 为 *WD。 临 床 
上 以 皮肤 、 锯 膜 出 血 为 主要 表现 ,出 血 时 间 延 长 。 本 病 为 党 
染色 体 得 传 性 疾病 , 多 数 患 者 为 显 性 遗传 ,少数 为 隐 性 
遗传 。 


〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

vWF 基因 位 于 12 号 染色 体 短 辟 末端 ,vWF 由 血管 内 
皮 细 胞 和 鼎 核 细胞 合成 ,血小板 中 也 含有 vWF。 正常 人 血 
浆 中 的 vWE 由 不 同 数量 亚 单 位 .分子 量变 化 范围 很 大 的 多 
种 多 察 体 组 成 。vWF 基因 异常 ,使 vWF 的 合成 或 释放 减 
少 、 多 肾 休 形成 障 但 或 出 现 vWE 质 的 异常 ,导致 vWD 的 发 











生 。 血 管内 皮 细 胞 受 损 时 ,内 皮下 组 织 中 的 vWF 暴露 于 血 
液 中 ,血小板 通过 GP Tb 与 vWF 结合 黏附 于 血管 内 皮下 
组 织 ,血小板 活化 后 GPI b/ [a 进一步 与 vWF 结合 ,最 终 
形成 血小板 血栓 ;vWF 作为 瑞 斯 托 侮 素 辅 因 子 , 加 速 瑞 斯 
托 每 素 诱导 的 血小板 聚集 。vWFE 含量 减少 或 与 GPIb 相 
互 作用 处 分 子 结构 改变 ,将 影响 血小板 黏附 于 受 损 血 管 ,出 
血 时 间 延 长 。vWF 的 另 一 个 重要 功能 是 与 出 非 共 价 结 
合 ,稳定 出 :C, 间 接 影 响 凝 血 过 程 。vWF 含量 减少 或 与 
下 出 结合 处 分 子 结构 改变 将 导致 F 旭 :C 灭 活 加 速 ,出 现 二 
期 止血 障碍 。 


【临床 表现 了 
本 病 的 出 血 倾向 差异 很 大 , 随 年 龄 增长 出 血 症 状 可 减 
轻 。 出 血 多 见于 皮肤 和 符 膜 , 共 腔 和 齿 龊 出血, 月 经 过 多 是 
最 多 见 的 表现 ,拔牙 及 创伤 后 过 度 出 血 也 常见 . 亦 可 有 消化 
道 出 血 、 血 尿 等 。 根 据 病理 生理 学 改变 .临床 上 将 vWD 分 
为 三 型 :] 型 最 多 见 , 约 占 vWD 的 3/4,vWF 多 聚 体 浓度 降 
低 而 多 涌 体 的 结构 和 功能 正常 ,为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,临床 
上 有 轻 到 中 度 出 血 症状 。2 型 vWF 中 大 多 数 缺乏 较 大 分 
子 量 的 多 聚 体 并 伴 有 功能 异常 ,多 为 常 次 色 体 显 性 遗传 。 
高 分 子 量 vWF 多 聚 体 缺失 且 与 血小板 结合 能 力 明显 降低 
者 为 2A 型 , 约 占 2 型 的 75%; 与 血小板 GPIb 结合 明显 
增加 者 为 2B 型 , 约 占 2 型 的 20% ,此 型 的 重要 特点 为 血 小 
板 减少 .缺乏 大 的 多 聚 体 , vWF 可 自发 地 或 在 低 浓度 瑞 斯 
托 咕 崇 时 与 血小板 结合 ;多 案 体 分 布 正 常 ,sWEF 质 的 异常 
使 之 与 血小板 GPTb 亲和力 降低 者 为 2M 型 ;vWF 昌 与 多 
汉 体 分 布 正常 ,但 vWF 质 的 异常 导致 与 FE 加 亲和力 降低 者 
为 2N 型 ,出 血 表 现 较 重 。3 型 vWF 几乎 完全 缺失 ,FW:C 
过 10 多 ,其 至 二 1 中 ,终身 出 血 症 状 严重 ,可 发 生 自发 性 关节 

和 肌肉 出 血 而 致 残 。 为 常 染色 体 隐 性 遗传 ,发 病 率 最 低 。 


【实验 室 检查 】 

出 血 时 间 (BT) 延 长 为 本 病 的 主要 特点 ,但 部 分 患者 可 
正常 。 血 小 板 黏附 率 减 低 , 除 2B 型 外 多 数 忠 者 对 瑞 斯 托 
寒 素 诱导 的 聚集 反应 下 降 , 重 者 几乎 不 发 生 聚 集 , 而 对 其 他 
诱导 剂 反应 正常 。2B 型 及 血小板 型 血管 性 血 友 病 之 血 小 
板 可 对 低 浓 度 增 斯 托 答 素 起 聚集 反应 。F 人 如 :C 和 下 如 抗原 
含量 正常 或 减低 。 通 过 对 vWF 抗原 的 定量 测定 、 琼 脂 糖 涛 
胶 电泳 多 珍 体 分 析 , 及 瑞 斯 托 逢 素 辅 因子 活 性 测定 等 检查 
进行 临床 分 型 。 





〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 本 病 的 诊断 要 点 ” 自 幼 有 皮肤 .黏膜 出 血 史 . 证 
状 随 年 龄 增长 而 减轻 ; 约 半数 病例 有 家 族 史 ; 出血 时 间 延 
长 ;血小板 番 附 率 降低 及 对 瑞 斯 托 穴 过 聚 集 反应 减弱 或 不 
罕 焦 ;FE 风 :C 正常 或 降低 :vWEF 抗原 减少 或 多 具体 分 布 或 
功能 异常 。 
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(二 ) 鉴别 诊断 

1. 血 友 病 A ” 血 友 病 A 为 X 性 联 遗 传 性 疾病 ,实验 
室 检 查 的 主要 特征 为 F 刀 减少 ,有 关 vWF 检查 无 异常 。 

2. 巨大 血小板 综合 征 ”其 生化 特点 为 血小板 GPIb 
缺乏 ,导致 出 血 时 间 延 长 ; 血 涂 片 可 见 特 征 性 的 巨大 血 小 
板 ,vWF 功能 正常 。 

3. 血小板 型 血管 性 血 友 病 ”又 称 “ 假 性 ”vWD。 发 病 
机 制 为 血小板 膜 糖 蛋白 缺陷 ,与 vWF 亲和力 增高 ,使 血浆 
中 vWF 浓度 降低 引起 类 似 于 vWD 的 表现 .部 分 患者 血 小 
板 减 少 ,vWF 功能 正常 。 

4. 获得 性 血管 性 血 友 病 ”又 称 vWD 综合 征 。 本 病 的 
临床 表现 类 似 于 遗传 性 血管 性 血 友 病 。 发 病 是 由 于 vWF 
合成 减少 、 消 耗 增加 或 抗体 产生 所 致 。 常 见于 淋巴 细胞 增 
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和 其 他 恶性 肿瘤 等 ,治疗 以 原 发 病 为 主 , 必 要 时 可 夜 脉 输 注 
大 剂量 免疫 球 蛋白 或 替代 治疗 。 





【治疗 】 

轻型 患者 可 不 需 特殊 治疗 ,但 禁 服 阿 司 匹 林 、 双 喀 达 
莫 . 吗 | 唆 美 辛 .前 列 腺 素 王 等 影响 血小板 功能 的 药物 。 尽 
量 避 免 手 术 , 必 须 手 术 时 应 作 好 充分 准备 。 口 服 避 孕 药 如 
复方 烘 诺 王 等 ,可 使 月 经 过 多 及 持续 时 间 延 长 的 症状 改善 。 
治疗 目的 是 使 BT 上 如 :C 恢复 正常 ,以 往 成 功 的 治疗 经 验 
有 重要 的 参考 价值 。 

(一 ) DDAVP ”可 促使 组 织 中 vWF 释放 入 血 .F 训 :C 
增高 。DDAVP 对 大 多 数 1 型 和 2 型 患者 有 效 . 应 用 剂 


量 、 方 法 及 注意 事项 见 本 章 第 九 节 血 友 病 。2B 型 不 宜 使 用 
DDAVP 治疗 。 


(二 ) 替代 治疗 3 型 及 对 DDAVP 反应 差 者 在 出 血 
或 围 术 期 需 蔡 代 治 疗 。 给 注 冷 沉淀 物 可 使 BT 和 凝血 异常 
同时 得 到 纠正 ,为 首选 制剂 ,但 其 制备 过 程 中 无 病毒 灭 活 过 
程 ;新 鲜 冷冻 血浆 也 可 使 用 ;高 纯度 下 妞 制剂 中 缺少 与 vWF 
活性 有 关 的 高 分 子 多 聚 体 , 不 能 纠正 BT 延长 ,不宜 选 用 。 
输 注 正常 血浆 10 一 15ml/kg 可 使 血 中 下 崩 :C 活性 达 75% 
以 上 ,同时 能 纠正 出 血 时 间 延 长 。vWF 半衰期 为 24 小 时 ， 
故 必要 时 应 每 24 小 时 或 48 小 时 输血 奖 每 
kg。 术 前 输 400 一 600ml 血浆 ,可 使 出 血 时 间 旨 
分 钟 内 。 

(三 ) 其 他 治疗 ” 纤 溶 抑制 剂 如 人 所: 
和 和 氨 甲 环 酸 对 月 经 过 多 者 有 一 定 疗效 ,对 常规 剂量 无 效 的 
月 经 过 多 患者 . 氨 甲 环 酸 口服 剂量 可 达到 3g d。 某 些 非 损 
伤 性 运动 可 提高 FL:C 及 vWF 浓度 .也 有 缩短 出 血 时 间 
的 作用 。 
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第 十 一 节 ”其 他 遗传 性 凝血 
因子 缺乏 症 


王 志 梅 


一 、 遗 传 性 凝血 因子 
并 缺乏 症 


遗传 性 凝血 因子 并 (FI) 缺 乏 症 为 常 染色 休 隐 性 进 传 
性 疾病 ,临床 少见 。F 亲 又 称 凝 血 活 酶 前 质 , 是 丝氨酸 蛋白 
酶 ,可 被 FMIa 和 凝血 酶 激活 ,FYIa 可 激活 FK ,这 在 内 源 
性 凝血 途径 中 对 维持 凝血 酶 的 不 断 产生 十 分 重要 。 杂 合子 
患者 血浆 中 FI 水 平 多 在 正常 人 的 25 色 以 上 ,有 的 甚至 高 
达 70%, 纯 合子 患者 的 FI 水 平 多 在 15% 以 下 ,同时 合并 
FYI 功能 异常 者 少见 。 临 床上 纯 合子 有 出 血 倾向 , 杂 合 子 
若 不 合并 其 他 凝血 功能 障碍 应 无 症状 。 手 术 或 外 伤 后 出 血 
是 最 主要 的 表现 ,出 血 可 发 生 在 创伤 即刻 或 数 小 时 . 数 天 之 
后 。 自 发 性 出 血 如 鼻 及 牙 眼 出 血 , 皮 肤 次 班 \ 月 经 过 多 等 少 
见 。 出 血 倾向 与 FY 含量 并 不 旦 正 相关 ,患者 既往 出 血 史 
或 其 家 属 出 血 表现 对 判断 病情 的 严重 程度 更 有 价值 。 FX 
缺乏 症 常 合并 其 他 先天 性 凝血 因子 异常 ,如 合并 FV ,WW 缺 
乏 症 。 实 验 室 检查 重型 者 凝血 时 间 (CT) .APTT 正常 或 延 
长 ,BTGT 生成 不 佳 ,正常 吸附 血浆 和 正常 血清 均 可 纠正 ， 
FE 习 活 性 及 抗原 测定 具有 诊断 价值 。 轻 型 患者 不 需 治疗 ， 
重型 患者 必须 手术 者 应 作 好 术 前 准备 。 通 常 需 将 FI 水 平 
升 至 30% 以 上 ,大 手术 ,手术 部 位 纤 溶 活性 高 时 条 将 FN 水 
平 升 至 45%。FXI 的 生物 半衰期 为 2 天 左右 ,在 4C 以 下 活 
性 稳定 , 故 蔡 代 治疗 时 可 用 贮存 血浆 。 输 注 血 浆 7 一 20ml/ 
kg, 可 使 F 亲 水 平 提高 到 25% ~ 50%。 手 术 前 输血 浆 
30ml/ kg, 以 后 每 天 5ml/kg 或 隔日 10ml/kg, 维 持 至 伤口 全 
合 。 冷 沉淀 物 的 上 层 液 中 约 含 FJ 1000U/L. 也 可 用 于 替 
代 治 疗 。 








三 、 遗 传 性 纤维 惨白 原 





缺乏 症 
进 传 性 纤维 蛋白 原 缺 生 症 为 常 染色 休 显 性 或 隐 性 遗传 
性 疾 病 . 临 床 较 少 见 , 男 女 均 可 发 病 ,其 中 半数 病例 有 近亲 
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婚配 史 。 纤 维 蛋白 原由 肝 细 胞 合成 及 分 泌 。 根 据 纤维 蛋白 
原 减 少 的 程度 ,将 本 病 分 为 无 纤维 蛋白 原 血 症 、 低 纤维 蛋白 
原 血 症 两 种 。 正 常人 血浆 纤维 蛋白 原 含量 为 2 一 4g/L, 引 
起 出 血 的 临界 水 平 为 0. 6g/L。 血 浆 纤维 蛋白 原 含量 一 
0. 4g/L 称 为 无 纤维 蛋白 原 血 症 ,0. 5 一 0. 8g/L 称 为 低 纤维 
蛋白 原 血 症 ,部 分 可 伴 有 异常 纤维 蛋白 原 血 症 。 无 纤维 蛋 
白 原 血 症 患 者 终身 具有 出 血 素质 , 约 半 数 患 者 出 生 时 脐带 
出 血 不 止 ,大 片 疗 班 、 突 发 骨 肠 道 出 血 尤为 常见 ,女性 可 有 
月 经 过 多 ,20% 的 患者 有 关节 腔 出 血 。 出 生 时 颅 内 出 血 、 轻 
微 创伤 后 出 血 是 致死 的 常见 原因 。 多 数 低 纤 维 蛋 白 原 血 
症 患者 无 出 血 症状 , 轻 度 自发 性 出 血 、 外 伤 或 术 后 严重 出 
血 是 其 常见 表现 。 两 种 患者 临床 上 常见 创面 愈合 延迟 和 
不 佳 ,感染 不 易 局 限 。 所 有 的 凝血 检查 均 可 异常 , CT、 
PT、APTT、TT 均 可 延长 甚至 不 凝 , 但 正常 血浆 或 正常 纤 
维修 白 原 均 可 以 纠正 。 纤 维 蛋 白 原 严重 缺乏 时 出 血 时 间 
可 延长 ,血小板 凝聚 率 降低 。 纤 维 蛋 白 原 在 体内 的 生物 
半衰期 为 3 一 5 天 , 故 蔡 代 治疗 应 每 周 2 次 。 纤维 蛋白 原 
制剂 开始 45 一 50ml/kg, 以 后 20 一 25ml/kg, 足 以 达到 止 
血 效 果 。 











三 、 遗 传 性 异常 纤维 
蛋白 原 血 症 


遗传 性 异常 纤维 蛋白 原 血 症 是 一 种 常 染 色 体 旭 传 性 疾 
病 , 其 纤维 蛋白 原 结构 和 功能 异常 ,能 连续 几 代 发 病 ,可 为 
杂 合子 或 纯 合 子 。 女 性 患 病 较 多 见 。 异 常 纤维 蛋白 原 的 合 
名 以 首次 发 现 的 地 区 命名 。 发 病 机制 以 单 碱 基 突变 为 主 ， 
并 通过 影响 纤维 蛋白 肽 链 释放 、 纤 维 蛋 白 单 体 聚 合 \ 纤 维 蛋 
白 多 集体 交 联 等 途径 影响 纤维 蛋白 原 发 挥 正常 功能 。 本 病 
患者 的 临床 表现 主要 是 出 血 倾 向 ,血栓 形成 或 伤口 您 合 不 
佳 ,也 有 无 症状 者 。 若 异常 纤维 蛋白 单 体 不 能 进行 共 价 交 
联 , 则 所 形成 的 纤维 蛋白 凝 块 琉 松 ` 不 坚固 ,以 致 伤口 您 合 
延迟 、 裂 开 或 不 良 。 实 验 室 检查 泊 血 酶 时 间 延 长 ,负离子 可 
使 其 部 分 纠正 。 纤 维 蛋白 原 含量 用 免疫 法 测定 结果 正常 
而 用 凝固 法 测定 可 有 中 等 度 降低 。 治 疗 主要 依据 临床 上 是 
否 有 出 血 ,如 有 急性 出 血 或 外 科 手 术 可 考虑 输 注 血 浆 或 纤 
维和 蛋白 原 制剂 。 


四 、 造 传 性 凝血 桥 原 
缺乏 症 和 遗传 性 异常 
凝血 酶 原 血 症 
两 者 均 极为 军 见 ,为 常 染色 体 隐 性 遗传 ,临床 表现 相 
似 ,有 轻 到 中 度 皮 肤 笑 膜 及 软组织 出 血 。 FI :C<1% 时 有 
自发 性 出 血 及 创伤 后 出 血 , 术 后 或 创伤 后 出 血 明显 .各 腔 及 


牙 眼 出 血 、 皮 下 出 血 血肿 、 月 经 过 多 常见 ,关节 腔 出 血 很 少 
见 。FH:C 在 2 多 一 5 只 时 出 血 表 现 差异 很 大 ,可 无 症状 ， 














也 可 表现 为 轻微 创伤 后 严重 出 血 。FI:C 在 3%%~50% 者 
多 无 出 血 症状 或 仅 在 大 手术 或 严重 创伤 后 出 血 。 实 验 室 检 
查 示 PT 延长 ,APTT 延长 ,TT 正常 ,FI:C 及 FT:Ag 检 
测 有 确诊 价值 。 轻 度 表 浅 出 血 通常 无 须 蔡 代 治 疗 , 严 重出 
血 时 或 手术 前 句 殖 代 治 疗 ,凝血 酶 原 的 有 效 止 血 浓度 在 
40% 一 50%。 可 选用 新 鲜 冰 并 血浆、C 保 存 血 浆 、.PCC 及 
FI 浓缩 剂 。 手 术 前 输 PCC 40U/kg, 因 FU 的 半衰期 为 3 
天 ,多 数 患 者 给 药 一 次 即 可 , 需 注 意 大 剂 量 输 注 PCC 有 血 
栓 形 成 的 可 能 。 

















五 、 遗 传 性 凝血 因子 缺乏 症 


本 病 系 常 染色 体 隐 性 遗传 , 甚 少见 .发 病 率 不 超过 
1/100 万 。 少 数 患者 父母 为 近亲 婚配 。 部 分 患者 可 合并 其 
他 先天 性 异常 .如 输尿管 畸形 ,动脉 导管 未 闭 等 。 FV 由 肝 
脏 合成 , 半 训 期 为 12 一 36 小 时 。 在 生理 条 件 下 ,FV 具有 促 
凝 . 抗 凝 双重 作用 。 在 洲 血 过 程 中 ,其 活化 形式 FV a 与 
Ca \ 磋 脂 和 FXa 形成 的 复合 物 是 凝血 酶 原 最 主旨 的 激 
活 物 ,是 凝血 过 程 中 十 分 重要 的 辅 因子 。 另外 .组 白 C 可 
以 将 FV 水 解 为 具有 抗 凝 活性 而 缺乏 促 凝 活性 的 分 子 
(FVac), FVac 可 以 作为 蛋白 C 的 输 因子 .在 蛋白 S 的 协 
同 作 用 下 灭 活 下 则 :C 等 凝血 因子 ,参与 抗 疑 。 因 此 FV 基 
因 缺 陷 可 能 导致 出 血 或 血栓 ,形成 西 种 完全 相反 的 表 型 
临床 上 遗传 性 FV 缺陷 症 约 25 冯 的 患者 有 出 血 表 现 ,主要 
有 皮肤 次 班 ` 蜗 出 血 和 月 经 过 多 、 术 后 出 血 等 .发 生 在 胃 鹏 
道 及 中 枢 神 经 系统 可 危及 生命 的 出 血 军 见 .FV 缺陷 症 患 
者 的 出 血 严重 性 与 FV ;C 水 平 没有 一 致 性 . 杂 合 子 型 FV 
缺陷 症 病 例 往往 无 明显 的 临床 出 血 症状 .多 数 纯 合子 型 病 
例 的 临床 出 血 症状 较 轻 ;部 分 患者 有 注 脉 血 徐 形成 事件 。 
实验 室 检查 将 遗传 性 FV 缺陷 症 分 为 两 型 : 工 型 为 交叉 反 
应 物质 阴性 CCRM- ); 开 型 是 为 交叉 反应 物质 阳性 
CRM” )。 目 前 报道 的 病例 中 绝 大 多 数 为 工 型 合子 可 
有 PT 延长 .APTT 延 氏 ,蛇毒 及 正常 血清 不 能 纠正 凝血 缺 
隐 , 但 能 被 硫酸 钢 吸 附 正常 的 新 鲜血 浆 纠 正 。 约 13 的 患 
者 BT 延长 。FV :C 降低 具有 确诊 价值 有 严重 活动 性 出 
血 时 应 予以 替代 治疗 ,但 正常 止血 所 溪 的 FV :C 水 平日 前 
不 肯 冠 ,一般 认 为 2 站 即 可 。 先 天 性 FV 缺乏 者 手术 前 应 
输 注 新 鲜 冷 冻 血 桨 , 首 剂 为 15 一 25ml/kg, 术 后 15 一 25ml 
kg,5 一 10 天 。 
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启 、 丫 传 性 因子 旭 缺 乏 症 


本 病 为 少见 的 常 染 色 体 隐 性 记 蚕 ,部 分 患者 人 
母 为 近亲 婚配 。F 好 被 激活 后 与 下 四 形成 复合 物 可 激活 上 
AR ,启动 凝血 过 程 。 临 床 出 血 症状 与 WC 水 平 不 成 
比例 。 杂 合子 患者 一 般 无 出 血 症 状 ;: 纯 合子 患者 若 下 如 
二 1%。 则 临床 出 血 表现 与 重 弄 血 友 病 相似 .美和 节 出 血 至 
















第 七 章 ”止血 与 血栓 


残 致 死 的 颅 内 出 血 并 不 少见 。 实 验 室 检 查 特 征 性 表现 为 
PT 延长 ,能 被 正常 血浆 或 血清 纠正 ;APTT、TT、 蛇 毒 时 间 
测定 正常 .F[ 凝 血 活性 (WI:C) 和 FW[ 抗 原 (W:Ag) 测 定 最 
有 价值 。 轻 度 出 血 可 给 予 抗 纤 浴 治疗 ,严重 出 血 时 正 研 为 
首选 制剂 , 亦 可 用 新 鲜 冰 冻 血 桨 、PCC ,一般 认为 血浆 中 下 证 
的 水 平 提高 到 正常 的 25% 就 可 达到 止血 目的 。 


七 、 遗 传 性 因子 义 缺 乏 症 


本 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 , 约 50% 的 患者 父母 为 近亲 
婚配 。 出 血 程度 与 因子 《的 活性 相关 。 杂 合子 FX :C 通 


常 高 于 正常 的 10% .一 般 无 出 血 症状 ; 纯 合子 FX:C 常 低 _ 





于 正常 的 1%, 多 有 出 血 症状 ,脐带 出 血 为 其 早期 表现 ,其 也 
他 有 皮肤 黏膜 出 血 及 创伤 后 出 血 . 偶 有 关节 肌肉 出 血 。 实 这 
验 室 检 查 示 PT 延长 .APTT 延长 ,能 被 贮存 正常 血浆 或 血 
清 纠 正 , 不 被 吸附 血浆 纠正 ,TT 正常 .FX :C 活性 降低 , 蛇 
每 时 间 延 长 是 与 FY 缺乏 症 鉴别 的 主要 方法 。 治 疗 以 补充 
FN 为 主 ,可 用 血浆 .PCC 或 FY 的 浓缩 制剂 。 


和 八 、 遗 传 性 因子 邓 缺 乏 症 


本 症 又 称 Hageman 因子 缺乏 ,临床 罕见 ,属于 常 染色 
体 隐 性 遗传 .有 近亲 婚配 中. 男女 均 可 患 病 。 绝 大 多 数 本 病 
患者 无 出 血 倾向 ,甚至 手术 或 外 伤 后 也 尤 异 常 出血 或 出 血 
其 微 。 部 分 病例 华 有 心肌 梗死 及 血栓 性 静脉 炎 。 实 验 室 检 
查 重型 患者 凝血 时 间 及 部 分 凝血 活 酶 时 间 延 长 。F 了 的 定 
量 降 低 有 助 于 诊断 。 本 病 无 须 治 疗 , 如 有 出 血 症 状 或 寡 手 
术 ,可 耶 以 替代 治疗 。 


九 、 造 传 性 因子 好 负 乏 症 


本 证 极 罕见 ,为 常 染 色 体 了 性 遗传 . 务 略 多 于 女 . 患 者 





稳定 . 宜 于 被 纤 溶 酶 降解 。 纯 合子 患 消 血 效 中 下 了 L 低 于 正 
常人 的 寺 则 发 生出 血 。 延迟 性 出 血 为 特征 性 表 现 .新 
生 儿 脐带 引 喘 出血 及 伤口 愈合 不 恨 多 见 , 严 重 缺 乏 者 颅 内 
出 血 较 其 他 洲 血 央 了 于 缺乏 症 为 多 。 实 > 机 下 好 缺乏 
时 ,纤维 蛋白 凝 块 极 易 浴 或 1% 单 级 醋 
酸 溶 液 中 .此 法 可 作为 本 病 的 第 选 试验 。 下 对 会 全 测定 可 
傅 诊 。 为 容易 . 输 少 大 血 效 、 血 浆 冷 沉 庆 物 或 下 好 浓 
缩 剂 就 可 达到 止血 效果 ， 
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第 十 二 节 ”获得 性 凝血 
功能 障碍 
王 志 梅 
一 、 获 得 性 下 下 、 如、 区 、X 
缺乏 症 (acquired factors 
TWRK、X deficiency) 
FI .出 ` 区 汇 在 肝脏 合成 后 , 需 进 一 步 在 肝 细 胞 羧 化 
了 酶 的 作用 下 对 其 谷 氨 酸 残 基 进 行 羧 化 , 方 具 有 雍 血 功能 。 


维生素 K 是 肝 细胞 法 化 酶 的 辅 因子 ,上 故 FJ .FM KK X 又 
称 维生素 KK 依赖 因子 。 





【病因 】 

获得 性 FI MI 、X 缺乏 症 的 主要 病因 有 : 
一 ) 合成 减少 ”严重 肝病 引 起 多 种 凝血 因子 合成 障 
碍 ,其 中 以 FI、W、IX、X 缺乏 最 常见 。 决 乏 的 程度 与 肝病 
的 严重 程度 相 一 致 。 
二 ) 维生素 K 吸收 不 良 见于 各 种 原因 的 胆道 阻 
或 术 后 引流 和 胆 瘘 ， 导致 肠 道 胆汁 缺乏 , 影 响 维生素 KK 
的 吸收 。 吸 收 不 良 综合 征 也 易 引起 维生素 K 吸收 不 良 。 
长 期 口服 抗生素 , 肠 道 细 茵 群 受 抑制 ,以 致 细 菌 合成 的 维 生 
泰 开 不 足 ; 小 肠 吸收 不 眼 合 征 ; 严 格 限制 脂肪 类 食物 摄 
人 导致 维 生 索 K 缺乏 六 进而 使 依赖 维生素 K 凝血 因子 的 
谷 敌 酚 残 化 水 平 低 ,影响 凝血 功能 。 
三 ) 维生素 K 持 抗 药 的 应 用 口服 抗 凝 剂 如 双 香 豆 
泰利 闻 满 二 醉 类 可 阻 断 维 生 来 KK 还 原 ,因而 抑制 维 生 素 
K 依赖 性 血 因子 的 合成 。 此 外 敌 鼠 ( diphacinone) 是 抗 凝 
血 杀 鼠 药 : 抗 尝 血 作 用 通过 于 扰 肝 脏 对 维生素 K 的 利用 
实现 。 








守 
















四 ) 弥散 性 血管 内 凝血 
而 诺 重 缺乏 。 

(五 ) 新 生 儿 出 血 症 ” 即 新 生 儿 因 维 生 玉 K 缺乏 所 至 
的 出 血 。 


关 多 种 凝血 因子 大 熏 消 本 



















披 乡 , 导 敏 下 芭 缺 乏 ; 区 谢 病 患 普 
FI 六 宕 期 缩短 ,使 其 血浆 浓度 降低 。@FX 缺乏 症 ; 全身 
/ 谈 及 急性 自身 病 患 玫 可 出 现 FX 的 单独 缺 王 .1 
能 与 淀粉 伴 物 质 吸 附 或 灭 活 有 关 。 应 用 广 迁 抗生素 除 
影响 维 生 来 K 依赖 因子 的 合成 外 ;了 岂可 引起 单一 的 因子 
几 、 证 ,从 、 缺乏 
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【临床 表现 】 

出 血 症状 轻重 不 一 ,与 原 发 病 的 性 质 及 引起 凝血 因子 
缺乏 的 程度 有 关 。 一 般 表现 为 皮肤 、 医 膜 自 发 性 出 血 ,也 可 
有 血尿 、 胃 肠 道 出血 、 月 经 过 多 或 手术 、 外 伤 后 出 血 增多 ,但 
未 见 到 深部 血肿 和 美 节 腔 出 血 。 除 出 血 表现 外 尚 有 原 发 病 
的 临床 表现 。 新 生 儿 出 血 大 多 发 生 于 出 生 后 2 一 3 天 ,表现 
为 脐带 残 端 及 胃 肠 道 出 血 , 轻 证 患者 4 一 5 天 自 愈 , 重 者 也 
可 发 生 颅 内 出 血 而 死亡 。 


【实验 室 检查 】 a 

PT 及 APTT 延长 .而 TT 正常。 F、W、 代 、X 含量 
测定 最 具有 价值 。 注 射 维生素 K 5 一 10mg 后 24~48 小 
时 测定 PT, 有 助 于 鉴别 肝病 及 维生素 K 缺乏 症 。 后 者 凝 


血 酶 原 时 间 有 明显 改善 ,而 前 者 改善 不 明显 或 无 改善 。 


治疗 】 

原则 上 以 去 除 病因 和 治疗 原 发 疾病 为 主 。 

1. 对 维生素 K 缺 三 症 ,静脉 或 肌 内 注射 维生素 K; 即 
可 纠正 。 长 期 吸收 不 良 应 每 周 肌 内 注射 维生素 K 10mg。 
必要 时 可 答 尝 血 醒 原 复合 物 浓缩 剂 ,以 补充 凝血 因子 的 
不 足 。 

2. 新 生 儿 出 血 症 并 发 出 血 时 ,可 肌 内 或 静脉 注射 维 生 
素 K; 0.5~10mg. 每 天 1 次 ,连续 3~4 天 。 对 出 血 严重 的 
病例 ,应 立即 输 新 鲜血 浆 或 凝血 酶 原 复 合 物 10U/kg, 每 4~ 
6 小 时 输 注 1 次 。 

3. 双 香 豆 
剂 , 静 脉 或 肌 内 注射 
止 。 严重 出 血 者 应 输 新 生 
止血 。 

4. 对 严 更 肝病 引起 的 出 血 ,治疗 参照 肝脏 疾病 凝血 于 
但 的 有 关内 容 。 


二 、 获 得 性 了 缺乏 症 
(acquired factor Xl] deficiency) 


ij 物 过 基 引 起 出 血 时 ,应 立即 倍 用 抗 凝 
E 生 素 Ki 10 一 15mg/d, 至 出 血 控制 为 








血浆 和 凝血 萌 原 复合 物 ,以 迅速 





获得 性 下 划 缺 乏 证 较 先 天 性 常见 ,发 息 机 制 可 为 合成 
谭 得 、 消 桥 过 多 或 血 染 中 有 抑制 物 存在 。 约 30 冯 的 是 病 是 
藻 下 好 活性 降低 ,淋巴 瘤 、 下 血 病 , 碌 斑 症 、 系 统 性 红斑 狼疮 
六 内 币 痛 等 也 可 眉 起 F 玉 减少 。 踪 传 性 王 山 缺 三 症 输 注 血 
效 后 结核 病 患 益 应 用 异 烟 腓 治疗 ,以 及 以 入 健康 首 均 可 产 
生 工 加 神 制 物 。 临 床 可 表现 为 经度 自发 性 出 血 ,但 在 外 伤 
或 手术 后 出 血 倾向 可 能 较为 显著 。 实 验 室 检 查 与 苍天 性 
FL 缺乏 症 相 同 。 治疗 主要 针对 原 发 病 . 对 急性 出 血 者 袜 
静脉 给 新 鲜血 浆 , 也 可 用 近期 库存 面 治疗, 抗体 滴 度 高 者 于 
以 血浆 兰 换 联合 免疫 抑制 治疗 。 



















三 、 获 得 性 纤维 蛋白 
原 缺 乏 症 
fibrinogen deficiency) 


症 (acquired 


【分 类 】 

本 病 较 遗 传 性 纤维 蛋白 原 缺乏 症 明显 多 见 。 

按 发 病原 理 可 分 为 三 类 :@ 纤 维 蛋白 原 合成 不 足 : 如 严 
重 肝 病 晚期 癌 肿 患者 ;@ 纤 维 恒 和 白 原 消耗 过 多 ， Sa 
血管 内 凝血 、 血 栓 性 血小板 减少 性 巨大 海绵 状 血管 
等 ;@ 纤 维 蛋 白 原 溶解 ,导致 纤 溶 系统 过 度 a 
少 的 任何 原因 ,都 会 产生 纤维 价 白 原 过 度 溶解 。 原 发 性 纤 
维 借 白 原 溶解 症 (primary fibrinogenolysis) ,简称 原 发 性 纤 
溶 , 有 先天 性 和 获得 性 两 类 。 获 得 性 原 发 性 纤 溶 可 见于 许 
多 疾病 ,如 心肺 .前列 腺 、 子 宫 及 胰腺 等 器 官 含有 丰富 的 组 
织 型 纤 溶 酶 原 激活 剂 ， 上 部位 的 于 术 、 外 伤 或 晚期 癌 肿 均 
可 引起 t-PA 直接 入 血 ,激活 纤 溶 系统 ; 腺 癌 ( 尤 其 是 前 列 腺 
癌 \ 上 胰腺 瘤 ) .急性 早 幼 粒 细 胞 白血病 等 肿瘤 细胞 可 释放 纤 
溶 酶 原 活 化 物 , 其 中 以 u-PA 为 常见 ,也 可 促 发 原 发 性 纤 
溶 。 所 谓 继 发 性 纤 溶 是 指 体 内 先 有 血栓 形成 或 弥散 性 血管 























内 凝血 (DIC) 引 起 微 血 栓 形 成 ,然后 反应 性 激活 纤 溶 ,因此 
继 发 性 纤 溶 主要 见于 DIC。 
【临床 表现 】 






: 原 发 病 的 临床 表现 外 ,可 有 严重 的 出 血 症状 。 患 者 

和 可 无 出 血 , 而 于 分 娩 或 手术 中 大 量 出 血 或 渗 血 不 止 . 血 
液 可 以 完全 不 凝固 或 仅 凝 成 很 细小 蓝 松 的 血块 可 同时 华 
有 皮 有 丑 、 睾 膜 的 大 片 次 班 或 体腔 出 血 。 





【实验 室 检 查 】 
(一 ) 纤维 蛋白 原 缺乏 纤维 侣 和 白 原 含 让 降低 ET 
PT、APTT、TT 均 可 延长 甚至 不 凝 , 正 常 EE 
蛋白 原 均 可 以 纠正 。 
(二 ) 纤维 蛋白 ( 原 ) 溶 解 ”不 论 原 发 或 继 发 性 纤 洲 的 
可 见 血 纤维 恒 白 原 显 著 降 低 , 血 及 尿 中 纤维 蛋白 (版 ? 降 角 
产物 (EDP) 含 基 增 高 。 纤 维 蛋白 肽 B81-42 和 B815-42 是 纤 
维 焦 自 原 和 纤维 植 自 最 早期 的 降解 物 ,也 可 天 商 :D 二 眼 
纤维 锋 物 , 仪 见于 继 发 性 纤 溶 .可 作为 区 
溶 的 指标 。 生 
















别 上 发 性 : ; 继 发 性 
合 物 (PAP) 电 可 增高 。 





【治疗 】 
积极 治疗 原 发 病 . 
剂 ;存在 纤维 租 [i 
已 县 :省 4 
1g; 名 适 
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第 七 章 ”止血 与 血栓 


基 蕉 胺 :400 一 800mg/d 注射 或 滴 注 。 体 外 循环 中 发 生 纤 
溶 亢 进出 血 者 ,可 选用 抑 肤 酶 。 


四 、 肝 脏 疾 病 凝 血 障碍 


异常 出 血 是 严重 肝脏 疾病 的 常见 症状 之 一 :出 血 的 原 
因 往 往 是 多 因素 的 ,血小板 减少 、 血 小 板 功能 谱 碍 、 凝 血 因 
子 合成 减少 . 纤 深 活性 增强 .异常 纤维 蛋白 原 血 症 、 维 生 素 
K 缺乏 .DIC、 感 染 等 均 与 出 血 有 关 , 出 血 的 严重 程度 与 肝 
脏 实 质 细 胞 功能 损伤 的 程度 呈正 相关 。 


【分 类 】 

(一 ) 凝血 因子 合成 减少 或 同时 合成 异常 凝血 因子 | 
除 FL、F 好 、.FN (Ca )、F 凶 a 链 以 外 ,其 余 所 有 凝血 因子 17 
均 由 肝 实 质 细胞 合成 , 肝 细 胞 功能 严重 受 损 可 以 导致 上 述 
淀 血 因子 合成 缺少 。 凝血 因子 减少 的 程度 与 低 蛋 白 血 症 的 
严重 程度 呈正 相关 。 部 分 患者 因 维生素 K 缺乏 .进而 导致 
维生素 K 依赖 性 凝血 因子 功能 障碍 。 纤 维 盘 白 原 通 常 在 
肝 功 能 严重 损害 或 合并 DIC 时 才 明 显 减 少 。 重 症 肝病 时 
伴随 蛋白 质 合成 功能 紊乱 ,上 肝脏 可 能 合成 异常 纤维 蛋白 原 . 
影响 正常 的 止 凝 血 功 能 。 

(二 ) 抗 凝血 因子 合成 减少 抗 凝血 降 (AT) ,蛋白 C 
(PC) 系 统 是 人 体 抗 凝 系 统 最 重要 的 组 成 部 分 .AT 主要 由 
时 细 网 合成 :PC 蛋白 SCPS) 在 肝脏 合成 县 依赖 维生素 K， 
故 严 重 肝病 时 AT、PC、PS 含量 减少 且 可 同时 伴 有 后 黄 者 
结构 及 功能 异常 。 男 外 . 纤 溶 酶 原 、a- 纤 溶 酶 抽 制 剂 (a- 
PI 在 产 重 肝病 时 也 会 合成 减少 。 

(三 ) 纤 溶 活性 增强 ”有 研究 显示 肝 硬 化 患者 组 织 型 
纤 溶 酶 原 活化 剂 (t-PA) 含 量 5 倍 于 正常 对 照 , 其 原因 为 伴 
发 的 内 皮 细 胞 功能 损伤 .内皮 细 胞 来 源 的 t-PA 和 尿 激 醇 型 
纤 溶 酶 原 活化 剂 (uPA) 活 性 增强 ， | 灭 活 t-PA、 
u-PA 的 能 力 减低 ,导致 纤 浴 活 果 使 凝血 因子 
的 进一步 消耗 性 减少 .产生 的 FDP 具有 抗 凝 血 作 用. 加 重 
了 出 血 的 危险 或 程度 。 

(四 ) 引起 凝血 异常 的 其 他 原因 
生 的 肝素 增多 : 肝 腑 办 肝素 
结果 血浆 中 肝素 和 类 及 省 向, 加 重出 血 : 内 霉 索 
血 证 在 肝病 中 有 和 较 高 的 发 生 率 . 内 毒素 通过 损伤 肝 细 胞 、 必 
管内 皮 细 胞 、 直 接 激 活血 小 板 、 臣 化 白细胞 等 多 种 途径 加 重 
止 北 血 功 能 闪 乱 。 

(五 ) 并 发 弥散 性 血管 内 凝血 机 制 ” 在 敌 奖 轩 求 如 病 
征 、 免疫 复合 物 办 毒 :用 下 .内皮 细胞 受 损 、 内 皮下 胶 
动 内 源 性 沪 血 途径 并 激活 血小板 ,时 细 胞 受 损 释 
[组 素 血 活 彰 样 物质 启动 外 源 性 泌 血 途径 .上 功能 
让 沙 血 因 于 会 成 减少 . 肝 星 灭 活活 化 凝血 内 于 的 能 

上 述 种 种 原因 者 可 导致 DIC 的 发 生 ;内 橙 素 血 症 
经 介质 的 存在 在 DIC 的 发 生 中 起 钊 参与 及 推动 
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肝病 时 有 忠 大 细胞 产 
和 肝素 的 天 活 减少 、 













这 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


的 作用 。 
(六 ) 血小板 减少 ”是 肝病 出 血 的 原因 之 一 ,多 数 患 者 
是 因为 脾 功 能 亢进 所 致 ,部 分 患者 血小板 减少 有 人 免疫 因素 
参与 .部 分 有 血小板 功能 异常 。 
综 上 所 述 , 肝 脏 不 仅 在 凝血 因子 .生理 性 抗 凝 物质 及 纤 

溶 成 分 的 合成 由 有 着 重要 作用 ,也 通过 灭 活 激活 的 凝血 因 
子 .t-PA 等 调节 凝血 及 纤 溶 ,虽然 因 抗 凝血 因子 生成 减少 、 
激活 的 凝血 因子 灭 活 减 少 及 -PI 合 成 减少 使 理论 上 有 血 
栓 形 成 的 可 能 ,但 最 终 凝 血 因 子 减少 、 纤 溶 活性 增强 占 主导 
地 位 ,临床 上 表现 为 出 
































_【 实 验 室 检 查 】 
(一 ) 血小板 计数 ”肝脏 疾病 时 因为 血小板 因素 引起 


二 | 出 血 的 机 会 不 多 ,除非 为 严重 的 血小板 减少 ,而 在 这 种 情况 


下 往往 伴 有 其 他 原因 或 并 发 症 。 

(二 ) 凝血 时 间 检 查 ”PT、APTT 为 常规 检查 项 目 ; 肝 
脏 疾病 时 除 F 开 TV 三 以 外 ,所 有 凝血 因子 的 合成 均 减少 ， 
故 PT、APTT 均 可 延长 ,但 PT 延长 的 程度 往往 大 于 
APTT。 

(三 ) FDP 和 D- 二 聚 体 ”在 肝脏 疾病 时 FDP 和 D- 二 
彩 体 常常 是 升 高 的 ,反映 的 是 机 体 处 于 一 种 纤维 蛋白 海 解 
增强 状态 ,并 不 一 定 是 DIC 的 标志 。 因此 肝脏 合并 DIC 时 
FDP 的 诊断 水 平 要 高 于 其 他 因素 所 致 的 DIC, > 60mg/L 
方 有 意义 。 


四 ) 抗 凝 因子 检查 ”AT、PC.PS、 
肝脏 合成 减少 ,血液 中 含量 下 降 ; t-PA 


高 、 









溶 酶 原 活化 剂 抑 制剂 (PAID) 含 量 下 降 ， 上 述 检查 结果 
变 越 明显 提示 上 肝 损 越 重 。 
五 ) 循环 抗 凝 物质 检查 TT 延长 是 能 被 四 苯胺 蓝 
纠正 或 血浆 肝素 浓度 增高 ,提示 体内 存在 肝 崇 样 抗 雍 物质 。 
(六 ) 肝脏 疾病 合并 DIC 由 于 肝脏 在 多 个 环节 参与 
凝血 与 抗 凝 过 程 ,因此 肝 胜 疾病 合并 DIC 的 诊断 标准 不 同 
于 其 他 疾病 ,不 同 的 实验 室 检 查 结果 如 下 ， 外 血小板 少 于 
50A 10 /或 有 2 项 以 上 血小板 活化 产物 增 高 ;@ 血 浆 纤 
维 借 白 原 小 于 1.0g/ 工 ;@ 血 浆 F 调 :C 水 平 小 于 50% ;@PT 
延长 大 于 5 秒 ;@@3P 试验 阳性 ,或 FDP 二 60mg/L, 或 D- 一 
涌 体 水 平 明显 增高 。 








【治疗 了 

1 补充 凝血 因子 ” 输 注 新 鲜 冰 冻 血 桨 .可 补充 所 有 涛 
血 因 子 及 生理 性 抗 凝血 成 分 ， 答 注 PCC 可 有 效 地 提高 凝 
度 改善 出 血 , 但 不 能 纠正 下 V 减少 . 旦 其 中 含有 
E 自 因 子 ,尤其 是 因子 信 a 和 Xa, 而 肝病 患者 
的 抗 凝 能 力 差 ,因此 PCC 输 注 有 导致 血 从 栓塞 的 可 能 ,多 
用 下 有 闫 重出 血 的 肝病 患者 。 输 注 纤维 蛋 惩 原 或 冷 沉淀 ， 
可 维持 纤维 重 白 诛 含 芋 在 上 5g/L 以 上 。 

2 对 血小板 严重 减少 者 可 输 注 单 采血 小 板 。 
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3. 其 他 治疗 ”补充 维生素 Ki 可 使 部 分 患者 的 凝血 异 
常 得 到 改善 ;硫酸 鱼 精 蛋白 用 于 治疗 肝素 或 类 肝素 过 多 效 
果 好 ,通常 1mg 鱼 精 蛋 白 中 和 lmg 肝素 ; 原 发 性 纤 溶 患 者 
可 予以 抗 纤 溶 治疗 。 

肝病 时 应 慎 用 影响 血小板 功能 的 药物 ; 慎 用 可 能 损伤 
胃 铬 膜 的 药物 。 








五 、 获 得 性 循环 抗 凝 物 质 增 多 


【病因 与 发 病 机 制 】 

广义 的 获得 性 循环 抗 凝 物质 包括 医 源 性 抗 凝 物质 , 凝 
血 因子 抑制 物 及 血液 中 存在 的 肝素 样 抗 凝 物 质 三 种 情况 。 

(一 ) 医 源 性 抗 凝 物质 “主要 为 肝素 及 双 香 豆 素 类 搞 
凝 药 两 种 。 夺 素 作为 抗 凝 血 酶 王 的 辅 因子 ,能 加 速 抗 凝血 
酶 有 对 凝血 酶 .FXa.FXa 等 的 灭 活 作 用 。 芳 循环 中 肝素 
增多 , 则 凝血 时 间 及 部 分 凝血 活 酶 时 间 延 长 。 双 香 豆 素 类 
抗 凝 药 对 肝 内 羚 基 化 酶 有 抑制 作用 ,使 维生素 K 依赖 性 凝 
血 因子 谷 贫 酸 残 基 的 羧基 化 水 平 降低 .凝血 功 能 低下 ,凝血 
酶 原 时 间 延 长 。 

(二 ) 凝血 因子 抑制 物 “ 指 患者 体内 存在 的 凝血 因子 
抑制 物 ,可 以 中 和 某 二 正常 凝血 因子 的 活性 进而 影响 血 波 
凝固 。 这 些 凝 血 因子 抑制 物 通 常 为 lgG, 产 生机 制 有 两 种 ， 
一 -是 遗传 性 凝血 因子 缺乏 证 患者 多 次 输 注 血 制品 后 产生 针 
对 “外 来 抗原 ”的 免疫 反应 ;二 是 免疫 异常 患者 产生 针对 凝 
血 因子 的 自身 抗体 。 临 床上 以 上 则 抑制 物 地 多 见 , 针 对 其 
他 凝血 因子 的 抑制 物 较 少 。 

1. FW 抑制 物 。 根 据 病因 可 分 为 血 友 病 AF 骨 抑制 物 、 
非 血 友 病 AF 旭 抑制 物 两 种 。 前 者 多 见于 部 分 重型 血 友 病 
入 患者 答 注 含 F 旭 血 制品 后 , 思 者 的 年 龄 .制剂 纯度 、 特 异 
性 人 类 白细胞 抗原 (HLA) 与 易 感性 有 关 , 发 生 率 占 血 友 病 
患者 的 5 中 一 21%; 非 血 友 病 AF 划 抑制 物 又 称 获得 性 血 友 
病 , 可 伴随 自身 免疫 性 疾病 如 系统 性 红 考 狼疮、 类 风湿 关节 
炎 、 滥 疡 性 结肠 炎 以 及 支气管 只 路 .药物 反应 、 恶 性 肿瘤 、 妊 
娠 等 ,F 划 抑制 物 可 见于 部 分 老年 人 , 聊 往 无 基础 疾病 。 因 
巴山 抑制 物 绝 大 多 数 属 IgG, 少 数 为 IgG 和 gM 混合 存在 。 

2. 其 他 凝血 因子 抑制 物 ”1% 一 2% 的 血 友 病 BB 患 者 
答 下 区 制剂 可 产生 FK 拖 制 物 , 偶 见于 自身 免疫 性 疾病 忠 
者 ,正常 人 罕有 发 生 。 这 种 抑制 物 大 多 数 为 8G,EK 可 以 
迅速 中 和 这 种 抗体 。FY 的 抑制 物 多 见于 老年 人 ,结核 感 
染 输血, 手术 、 某 些 药物 的 应 用 与 发 病 有 关 , 而 发 生 于 旭 伟 
性 FV 缺乏 者 很 少 ,多 数 患 者 的 抗体 为 多 克隆 JgG。FIL、 
轩 、 对 、 避 及 纤维 蛋白 原 抑制 物 均 少见 。vWF 抑制 物 的 发 
后 率 不 低 , 发 生 在 3 型 vWD 的 临床 价值 不 大 ;获得 性 vWD 
综合 征 可 导致 vWF 减少 而 引起 出 血 表现 。 

(三 ) 血液 中 的 肝素 样 抗 凝 物质 ”见于 严重 肝病 时 肝 
素 降 解 减 少 、 恶 性 肿瘤 细胞 分 泌 、 流 行 性 出 血 热 及 SLE 等 












疾病 时 内 皮 细 胞 过 量 


【临床 表现 】 

通常 表现 为 遗传 性 凝血 因子 缺乏 .患者 出 血 加 重 , 蔡 代 
治疗 不 易 奏效 , 非 出 血性 疾病 患者 除 原 发 病 的 表现 外 出 现 
出 血 症状 ,出 血 的 轻重 因 抗 凝 物 质 对 凝血 因子 的 灭 活 程度 
而 定 , 抗 FW 抗体 严重 者 可 使 FW 妊 活 性 下 降 至 1% 以 下 ,出 
现 典 型 的 血 友 病 出 血 症状 ,可 因 严重 的 出 血 死亡 。 出 现 
FV 及 F 区 抑制 物 者 的 临床 出 血 症状 多 数 较 轻 , 但 外 伤 或 手 
术 后 可 能 出 血 较 重 。 








【实验 室 检 查 】 

患者 CT、APTT 及 复 钙 时 间 延 长 , 复 钙 交 叉 血 浆 凝 国 
时 间 测 定 有 助 于 抗 凝 物 质 存在 与 凝血 因子 缺乏 症 的 区 别 ， 
后 者 血浆 中 加 入 少量 正常 人 血浆 即 能 纠正 ,而 有 抗 凝 物 质 
者 则 不 能 纠正 。 检 测 抗 凝 物 质 滴 度 及 做 抗体 中 和 试验 有 确 





诊 价值 。 肝 素 样 抗 凝 物 可 做 TT 及 甲 茶 胺 蓝 纠 正 试验 
证 实 。 
【治疗 】 


积极 治疗 原 发 病 ,部 分 患者 可 自发 缓解 。 存 在 下 贡 、 
F 充 抑制 物 患 者 的 治疗 ,参阅 血 友 病 治疗 的 相关 部 分 。 其 
他 凝血 因子 抑制 物 引起 出 血 时 可 输 新 鲜血 效 和 近期 库存 血 
浆 中 和 和 抗体 止血 , 糖 皮质 激素 及 免疫 抑制 剂 对 系统 性 红斑 
狼疮 引起 的 抗体 有 时 可 能 有 效 。 鱼 精 蛋白 治疗 肝素 样 抗 凝 
物质 常 有 明显 疗效 。 肝 索 过 量 也 可 用 鱼 精 蛋白 治疗 ,静脉 
注射 Img 可 以 中 和 lmg 肝素 。 双 香 豆 素 类 药物 过 量 的 治 
疗 见 “ 获 得 性 FI 、 如 \ 区 、X 缺 乏 证 ”。 
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第 十 三 节 弥散 性 
血管 内 凝血 

刘 立 根 

歇 散 性 血管 内 凝血 (disseminated intravascular coagu- 
lation,DIC) 是 一 种 在 严重 原 发 病 基 础 之 上 ,以 机 体 广泛 的 
pes 伴随 继 发 性 纤维 蛋白 溶解 亢进 为 特征 的 获得 
全 身 性 血栓 -出 血 综 合 征 。DIC 并 正 一 独立 疾病 ,而 是 继 


第 七 章 ”止血 与 血栓 


发 于 严重 疾病 的 病理 过 程 。 由 于 血管 内 皮 细胞 损伤 . 血 小 
板 活化 ,凝血 反应 启动 ,从 而 导致 弥散 于 血管 内 ,特别 是 毛 
细 血 管内 的 微 血 栓 形 成 。 在 这 一 过 程 中 ,血小板 和 凝血 因 
子 因 大 量 消 耗 而 减少 : 继 发 性 纤 洲 亢进 又 导致 凝血 因子 大 
重 降解 :产生 具有 抗 凝血 活性 的 纤维 蛋白 ( 原 ) 降 解 产 物 . 从 
而 引起 多 及 器 栓塞 和 功能 衰竭 ,广泛 严重 的 全 身 出 血 ,顽固 
性 休克 ,微血管 病 性 溶血 性 贫血 。 大 多 数 DIC 起 病 急 又 ， 
病情 复杂 ,发 展 迅猛 ,诊断 困难 ,预后 凶险 ,如 不 及 时 识别 处 
理 , 常 危及 患者 生命 。 

ER 早 在 1834 年 将 大 脑 组 织 匀 浆 注 射 动物 体内 引 
起 了 血管 内 广泛 凝血 块 形成 ,是 第 一 个 描述 DIC 的 研究 
者 ;1961 年 ,DIC 才 被 描 
































的 疾病 的 共同 发 病 特征 ; 随 着 DIC 实验 室 诊断 标准 的 逐步 
确立 ,20 世纪 60 年 代 后 期 方 出 现 了 大 量 系列 病例 报道 ; 
2001 年 ,国际 血栓 与 止血 学 会 (ISTH) 所 设立 的 科学 标准 
化 委员 会 (SCC) 公 布 了 对 DIC 的 定义 :DIC 是 指 不 同 的 病 
因 导 致 局 部 损害 而 出 现 的 以 血管 内 凝血 为 特征 的 一 和 
性 综合 征 , 它 既 可 由 微血管 体系 受 损 而 致 ,又 可 导致 微血管 
体系 损伤 ,严重 者 可 导致 多 器 官 功 能 衰竭 。 


病因 】 

(一 ) 病因 

1. 严重 感染 性 疾病 ”包括 细菌、 病 毒 、 真 菌 、 螺 旋 体 及 
原虫 感染 等 。 革 兰 阴 性 杆菌 最 为 常见 ,如 脑膜 炎 双 球菌 、 大 
肠 杆菌 \ 铀 绿 假 单 胞 落 等 ; 某 些 革 兰 阳性 菌 如 金黄 色 葡 萄 球 
菌 ; 偶 有 结核 菌 的 报道 。 病 毒 感染 包括 出 血 热 病毒 肝炎 病 
毒 以 及 风疹 和 麻疹 病毒 等 。 立 克 次 体 、 闪 原虫 . 钩 端 量 旋 体 
和 组 织 胞 浆 菌 等 病原 体感 染 也 是 DIC 的 病因 。 

2. 恶性 肿瘤 ”多 种 造 dd 淋 
时 只 症 等 从 向 st 





发 Dic， 

3. 病理 产科 ”为 急性 DIC 常见 病因 ,包括 妊娠 高 血压 

合 征 , 羊 水 栓塞 .胎盘 前 置 .胎盘 早 剥 、 死 胎 滞 留 及 感染 性 
流产 等 。 

4. 外 科大 手术 及 严重 创伤 ”特别 是 





EE 涉及 窜 含 组 织 因 


子 的 器 官 如 肺 、 前 列 腺 、 胰 腺 、 肾 上 腺 、 颅 有 os 联合 器 官 
移植 及 严 重创 伤 如 多 发 性 骨折 、 挤 压 伤 综合 征 、 严 重 烧伤 
等 , 均 可 诱发 DIC 。 


5. 内 科 与 儿科 疾病 各 种 原因 
证 上 肝病 及 急性 胰腺 炎 
:溶血 性 贫血 ;糖尿 病 















血管 











六 动脉 注 和 Kasabach-Merritt 
瘤 )、 主 动脉 和 其 他 大 血管 缩 窄 、Takayasu 动脉 炎 : 大 的 人 
造 动脉 移植 物 并 完 天 性 心 脏 

6. 医 源 性 因素 包括 药物 、 手 术科 人 作 ; 肿 "六 放 
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述 可 以 导致 出 血 ,Lasch 及 其 同事 a 
引信 了 消耗 性 凝血 病 的 概念 ,McKay 证 实 DIC 是 许多 不 同 | - 


| 
| 
| 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


射 治疗 和 化 学 治疗 ;溶血 性 输血 反应 ;细菌 污染 性 输入 ; 严 
重 输 液 反应 ;中 药 或 大 量 非 等 渗 性 液体 输入 所 致 溶血 等 。 

(二 ) 诱因 

1. 休克 ”休克 为 DIC 之 表现 , 亦 是 DIC 的 发 病 诱因 ， 
主要 原因 包括 :他 血 流 动力 学 的 紊乱 , 血 流 缓慢 。@@ 乡 种 生 
物 介质 活化 血小板 ,激活 凝血 过 程 。@ 组 织 细胞 的 缺 氧 坏 
死 , 引 起 组 织 释 放 。@ 合 并 代谢 性 酸 中 毒 。 全 血管 通 透 性 
增加 ,血浆 外 渗 , 引 起 血液 浓缩 及 黏 滞 度 增高 

2. 酸 中 毒 ”败血症 合并 酸 中 坦 en 
倍 。 酸 中 毒 诱发 DIC 机 制 : 作 血液 凝固 性 升 高 。 
聚集 性 增强 。 图 酸性 代谢 产物 对 内 皮 细 胞 损伤 。 

3. 单 核 -巨星 系统 功能 受 抑 ”严重 肝病 、 牧 切除 术 后 、 
”肾上腺 皮质 激素 大 量 应 用 可 封闭 单 核 -巨星 细胞 功能 ,降低 
| | os 

4. 缺 氧 组 织 坏死 细胞 溶解 ,内 皮 细 胞 损伤 ,组 织 因 
子 表达 释放 。 

5. 妊娠 ”妊娠 期 多 种 凝血 因子 水 平 增高 如 高 纤维 蛋 
白 原 血 症 、 血 小 板 活性 增强 、 纤 溶 活 1 性 减低 、 血 流动 力学 异 
常 均 影 响 DIC 发 生 。 












增加 3 一 4 
他 血小板 





【发 病 机 制 】 

人 ISTH/SCC 提出 的 微血管 体系 损伤 主要 包括 以 

下 几 个 方面 。 

血管 壁 损伤 、 在 各 种 病因 如 缺 血 . 缺 氧 、 内 毒素 、 抗 
原 抗体 复合 物 、 酸 中 毒 等 作用 下 ， 血管 内 皮 细胞 发 生 两 种 变 
化 ; 轻 度 损伤 ( 亦 称 内 皮 激 活 ) 主 要 涉及 其 功能 变化 ,包括 ， 
CDvWF 合成 释放 增加 ;PAF 释放 ， 名 合成 FV ,HMWK,， 
表达 TF;@ 合 成 分 泌 PAI1。 重 重度 损伤 表明 血管 i 
he nding ;名 伴随 血小板 颖 附 聚 集 : 
现 血 小 板 释放 反应 ; @TF 合成 和 活性 增加 ， et 
(AT、PC、 ed 无 论 内 皮 激 活 还 是 血管 壁 
结构 缺损 均 导致 血浆 内 皮 素 升 高 。 

2. 血小板 活化 ”包括 血小板 聚集 直接 形成 血小板 血 
性; 刺激 花生 四 燃 酸 代谢 与 TXA; 生成 ;活化 的 血 小 \ 板 释放 
PF; 促进 凝血 ;血小板 释放 ADP 和 5 HT 加 速 诱导 血小板 
聚集 及 缩 血 管 作用 。 

3. 凝血 途径 的 激活 ”凝血 途径 的 激活 是 DIC 发 病 机 
币 中 最 重要 的 一 环 。 组织 损伤 .内 毒素 血 症 、 感 染 等 可 使 组 































织 因子 及 其 类 似 物 释放 入 壬 而 启动 外 源 忻 过 程 .抑制 
TF Wai 可 完全 阻 断 内 毒素 诱导 的 凝血 过 程 .以 免疫 方式 耗 


费 血 浆 组 织 因子 途径 抑制 物 (TFPD 可 使 动物 对 凝血 椰 诱 
导 的 DIC 敏感 化 ,使 用 TF 单 抗 可 抑制 DIC 发 生发 展 ; 血 签 
内 皮 受 损 , 央 子 寻 和 内 皮下 胶原 组 织 发 生 接 触 激活 而 启动 
内 源 性 洲 血 过 程 . 细 奖 内 毒素 血浆 中 游离 饱和 脂肪 梭 、 抗 
原 抗 体 复 合 物 等 可 直接 激活 因子 基 。 

4 抗 凝 系统 受 损 AT 是 最 主要 的 凝血 抑制 物 .其 血 
浆 水 末 下 际 .一 方面 由 于 激活 的 中 性 类 细 胞 释放 强 尾 贷 [ 
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到 于 拢 ;PC 
血液 循环 
性 TFPI 


酶 的 水 解 作用 , 另 一 方面 则 由 于 AT 的 生成 3 
系统 的 破坏 导致 以 产生 活化 蛋白 CCAPC) 来 维 


中 抗 北 系统 稳定 的 能 力 下 降 ; DIC 患者 存在 获得 | 
的 不 足 或 功能 缺陷 。 
5, 纤维 蛋白 溶解 系统 功能 京 乱 “DIC 早期 凝血 系统 





被 激活 ,而 由 于 血管 内 皮 细 胞 持续 高 表达 PAT1, 同 时 缺 氢 
使 tPA 合成 减少 ,PAI1 释放 增加 导致 纤 溶 系统 则 极度 受 
抑 ; 晚 期 DIC 可 产生 继 发 性 纤 溶 亢 进 。 

(二 ) 发 病 机 制 ” 尽 管 DIC 的 发 病 机 制 非常 复杂 ,但 
是 六 是 以 洲 血 稍 生 成 为 中 心 关键 环节 ， 鉴于 组 织 因子 
(CTF) 在 凝血 反应 启动 中 的 关键 作用 ,其 对 DIC 发 病 中 的 主 
导 作用 也 逐步 被 认识 ;同时 , 炎 性 细胞 因子 也 在 DIC 发 病 
和 多 个 环节 用 。 
we: rs 的 主导 作用 ”现代 的 凝血 理论 确 
立 了 TF 启动 作用 的 重要 性 。 外 科大 手术 、 创 伤 产 科 半 外 
导致 TF 直接 释放 人 人 血 ; 细菌 感染 、 内 毒素 血 症 .抗原 抗体 
复合 物 .炎症 因子 可 以 激活 机 体 单 核 - 巨 噬 细 有 胞 和 血管 内 皮 
细胞 以 跨 膜 蛋白 形式 表达 TF, 从 而 启动 外 源 性 凝血 系统 ; 
内 皮 细 胞 损伤 后 .内 皮下 胶原 的 妊 包 ,由 了 L 因 子 启动 内 源 性 
注 血 过 程 ; 抗 凝 血 酶 系统 、 乙 白 C 系统 ,组 织 因 子 通路 抑制 
剂 系统 的 缺陷 ,三 者 共同 作用 导致 凝血 功能 失 衡 . 凝 血 酶 过 
度 产 生 , 导 致 广泛 的 征 血 栓 形成 。 与 此 同时 .凝血 过 程 消耗 
大 是 的 洗 血 因子 和 血小板 ,并 激活 纤维 蛋白 溶解 系统 , 进 一 
步 发 生 消 耗 性 低 凝 和 继 发 性 纤维 蛋白 溶解 亢进 从 而 引起 微 
血栓 形成 ,广泛 出 血 、 休 克利 微 循环 障碍 等 一 系列 临床 
表现 。 

2. 类 症 因 子 在 发 病 中 的 作用 ”体外 实验 表明 多 种 细 
胞 因子 可 以 调节 血管 内 皮 细胞 和 单 核 - 巨 噬 细 胞 的 TF 表 
达 :TNF.IL 1a,111B.IL-6、1L-8、MCP-1 可 以 上 调 TF 表 
达 ;TGF-BIL-4IL-10、IL-13 可 以 抑制 多 种 因素 介 导 的 TF 
表达 增加 。IL-6 是 人 体 最 具 代 表 性 的 细胞 炎症 因子 ,动物 
:验证 实 ,1L-6 可 使 内 皮 细 胞 TF 表达 增加 10 倍 ,11-10 可 
抑制 这 一 效应 ;TNF 能 刺激 内 皮 细 胞 生成 及 分 小 TF' 下 调 
凝血 酶 滑 节 蛋白 (TM) ,抑制 蛋白 C 激 活 .抑制 纤 溶 系统 。 

细胞 因子 对 蛋白 C 和 蛋白 S 的 作用 可 能 会 解释 DIC 
病理 过 程 中 抗 凝 系统 的 缺陷 ,TNF 和 IL-1 可 以 降低 培养 
的 内 皮 细 胞 TM 的 活性 及 基因 的 表达 ;TNF 也 可 降低 内 皮 
细胞 的 内 皮 细 胞 蛋白 C 受 体 (EPCR) 的 表达 及 信号 传导 ; 
开 1 可 以 促进 EPCR 由 内 皮 细 胞 上 脱落 ,抑制 蛋白 上 的 
活化 ;注射 重组 的 TNF 可 以 降低 肝 肾 及 积 丸 组 织 弄 自 C 
的 mRNA 表达 ,11-1 亦 有 类 似 作用 ,表明 TNF 和 II:1 可 
以 降低 多 种 组 织 蛋白 C 的 表达 而 影响 凝血 过 程 。 

细胞 因子 对 纤 溶 系统 的 影响 在 DIC 实验 动物 模型 中 
得 到 解释 ,纤维 蛋 身 溶解 起 初 被 激活 ,但 随后 被 抑制 .主要 
是 出 于 内 皮 细胞 释放 纤 浴 酶 库 激 活 剂 抑制 物 -LHCPAII) 增 
加 所 致 .这 种 改变 是 通过 TNE 和 1171 介 导 。 注 血 酶 激活 
的 纤 洲 抑制 物 (CTAFD ,如同 PALI 一 样 .可 能 在 抑制 纤维 





























蛋白 溶解 和 加 速 微血管 血栓 形成 中 发 挥 作用 。 在 DIC 患 
者 中 发 现存 在 与 凝血 酶 生成 相应 的 极 低 TAFI 水 平 ,特别 
是 感染 相关 病例 ,因此 ,TAFI 可 能 与 PAL1 一 起 涉 入 了 微 
血管 血栓 形成 诱导 的 缺 血 导致 多 器 官 功能 障碍 。 


【病理 生理 改变 】 

(一 ) 微 血 栓 形成 是 DIC 最 本 质 的 病理 变化 。 血 栓 
成 分 早期 为 血小板 血栓 ,随后 大 量 的 纤维 蛋白 沉积 形成 
DIC 的 主要 类 型 血栓 ,此 后 红细胞 被 包 绕 形成 混合 血栓 。 
微 血 栓 的 发 生 部 位 广泛 ,以 肺 , 心 . 脑 , 肾 最 为 多 见 , 并 引起 
相应 的 功能 改变 。DIC 微 血 栓 形成 的 主要 原因 包括 :@@ 血 
小 板 活化 、. 绢 集 形 成 血小板 血栓 ;@ 酰 键 式 纤维 蛋白 聚 体形 
成 ;@ 内 毒素 、 缺 氧 . 酸 中 毒 致 内 皮 细 胞 脱落 ,形成 小 块 堵塞 
血管 ;可 溶性 纤维 蛋白 单 体 复合 物 (SFMC) 在 PF; 及 粒 
细胞 释放 的 某 些 蛋白 作用 下 沉积 于 微 循环 。 

(二 ) 凝血 障碍 是 DIC 最 常见 的 病理 变化 。 可 分 为 
三 个 阶段 :@ 初 发 性 高 凝 期 :为 DIC 早期 改变 ,以 血小板 活 
化 黏附 聚集 并 释放 大 量 血 小 板 因子 .凝血 酶 及 纤维 蛋白 大 
量 形成 为 特征 。 四 消耗 性 低 凝 期 :以 血小板 纤维 蛋白 原 、 
凝血 酶 原 及 其 他 因子 因 广 泛 微 血栓 形成 而 大 晤 消耗 ,从 而 
以 血栓 形成 过 程 减弱 为 特征 。 国 继 发 性 纤 溶 亢进 期 ,以 凝 
LL 过 程 中 因子 于 a 激活 激 肽 释放 酶 ,进而 激活 纤 溶 酶 原 , 微 
L 栓 刺激 血管 内 皮 细 胞 释放 t-PA 使 纤 溶 系 统 激活 而 实现 ， 
俐 床上 以 广泛 再 发 性 出 血 倾向 为 特征 。 
(三 ) 微 循环 衰竭 ” 微 循环 衰竭 与 DIC 互 为 诱因 .是 
DIC 最 常见 的 后 果 。DIC 休克 机 制 如 下 :Q@@ 因 子 于 a 激活 激 
肽 和 补体 系统 。 激 肽 、 组 激发 及 由 此 诱 生 的 EDRF、PGL 
及 某 些 补体 碎片 (C3a、C5a 等 ) 使 微 动 脉 及 毛细 血管 前 括 约 
也 舒 张 ,外 周 阻力 显著 下 降 , 导致 低 血压 ;@PAF 产生 , 导 
致 血小板 活化 及 释放 反应 ,参与 休克 的 发 生 ;@ 演 血 纤 溶 产 
物 : 大 量 纤维 蛋白 肽 A(FPA) 及 上 肘 BC(FPB) 可 引起 微 静 脉 及 
小 萎 脉 收缩 ;FDP 引起 血管 舒张 ,毛细 血管 通 透 性 升 高 , 血 
浆 外 渗 , 导 致 休克 的 发 生 。 

(四 ) 微血管 病 性 溶血 、Q@ 缺 气 与 酸 中 毒 使 红细胞 可 
塑 变形 能 力 降低 ;@@ 微 血栓 形成 .可 塑性 降低 的 红细胞 在 通 
















J 白 网 时 受到 挤 压 而 破碎 ;@ 败 血 症 DIC 时 .内 毒 
娄 碎片 D 激活 补体 系统 ,引起 白细胞 的 趋 化 反应 ， 


:大 基 自 由 基 , 使 红细胞 代谢 及 结构 发 生 改 变 . 导 至 


【临床 表现 】 

DIC 除 原 发 病 表现 外 ,常见 有 四 大 临床 表现 .好 出 血 、 
休克 ,栓塞 和 溶血 。 

(一 ) 出 血 出 血 是 DIC 最 引 人 注 意 的 表现 .发 生 率 
达 80% 一 90%。DIC 出 血 常 有 以 下 特点 :早期 表现 穿刺 









或 出 血 不 止 或 试管 血 不 凝 图 ;人 @ 报 常见 的 为 皮肤 
自发 性 出 血 ,表现 为 瘀 点 瘀 斑 , 甚 至 大 片 广泛 紫 普 华中 心 皮 
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肤 黏 膜 栓 塞 性 坏死 :@ 不 能 用 原 发 病 解 释 的 多 部 位 (一 般 至 
少 2 个 部 位 )\ 多 脏 器 的 自发 性 出 血 ; 四 严重 者 可 致 颅 内 出 
血 旦 常 为 DIC 致死 病因 ;@ 单 纯 补 充 凝 血 因 子 不 仅 不 能 纠 
正 出 血 , 反 而 加 重病 情 , 而 适当 采用 抗 凝 辅 以 补充 凝血 因子 
和 血小板 治疗 .可 取得 较 好 效果 。 

(二 ) 休克 ”休克 与 低 血压 是 DIC 又 一 主要 表现 ,也 
是 DIC 诊断 依据 之 一 : 常 发 生 于 革 兰 阴性 菌 败血症 患者 。 
DIC 时 休克 本 身 无 特殊 性 ,但 由 于 继 发 于 严重 基础 疾病 之 
上 . 易 被 基础 疾病 的 临床 征象 所 掩盖 而 不 易 识 别 。DIC 休 
克 一 般 有 以 下 特点 :起 病 突然 .早期 找 不 到 明确 病因 ; 
@@ 常 伴 有 全 身 多 发 性 出 血 倾向 .但 与 出 血 症状 不 相称 ;@ 早 
期 出 现 重 要 脏 器 的 功能 障碍 ;@ 休 克 多 其 兢 固 ,常规 抗 休克 
治疗 效果 不 佳 。 











{ 三 ) 微 血 栓 形成 ”多 发 性 微 血 栓 形成 必然 是 DIC 最 | 7 


时 期 的 表现 之 一 ,但 可 能 较 隐 匿 ,不 易 识别 。 皮 肤 乎 膜 微 血 “ 
栓 表现 为 血栓 性 坏死 ,主要 特点 为 全 身 出 血性 皮肤 将 斑 进 
展 为 界限 清晰 的 紫 黑色 皮肤 坏死 ; 肺 微 血 栓 常 导致 急性 呼 
吸 窒 迫 综合 征 , 表 现 为 不 明 原 因 的 呼吸 快 、 低 氧 血 症 ; 肾 微 
血栓 引起 急性 肾 衰 竟 . 表 现 为 少 尿 、 无 永 ; 心 脏 微 血 栓 轻 者 
表现 为 不 明 原 因 的 心跳 加 快 . 重 者 导致 心 功能 不 全 及 急性 
心肌 梗死 ; 脑 组 织 受 累 可 表现 为 神志 模糊 ,嗜睡 与 到 迷 等 。 
广泛 的 微 血 栓 形 成 也 是 引起 多 脏 器 功能 衰竭 (multiple 
organ function failure, MOFF) 的 重要 因素 。 

(四 ) 微血管 病 性 溶血 患者 可 出 现 不 明 原 央 的 与 出 
血 程度 不 成 比例 的 贫血 症状 .可 并 发 寒战 高热、 黄姜 ,血红 
蛋白 尿 等 ,外 周 血 出 现 较 多 的 红细胞 碎片 ( 羡 2 奴 ?或 (和 ) 畸 
形 红 细胞 。 微 血管 病 性 溶血 性 贫血 的 征象 并 非 一 定 与 DIC 
共存 .也 可 在 急性 肾 衰竭 .血栓 性 血小板 减少 性 紫 奔 .肿瘤 
广泛 性 转移 、 恶 性 高 血压 等 疾病 中 出 现 .所 以 在 考虑 溶血 与 
DIC 的 关系 时 .应 加 以 鉴别 。 





【实验 室 检 查 】 

DIC 实验 室 检查 主要 针对 其 病理 过 程 中 的 血管 壁 ( 血 
管内 皮 细 胞 为 主 )、 血小板 数量 及 质量 .凝血 和 抗 凝 系 统 
纤 溶 的 变化 进行 检测 ,这 对 DIC 的 人 诊治 有 至 关 重 要 的 
义 。 由 于 DIC 表现 缺乏 特异 性 . 常 与 基础 疾病 的 表现 重 
全 ,多 数 DIC 的 判断 家 者 标的 支持 :DIC 的 多 种 检查 
项 目 不 具 备 高 度 特异 性 ,检查 结果 省 密切 结合 临床 综合 分 
十 分 重要 ;鉴于 DIC 的 危重 性 .对 
] . 先 易 后 难 .超过 90 上 的 患者 可 通 
分 凝 血 活 酶 时 间 CAPTT) 和 渤 血 
(PT) ,纤维 蛋白 原 (FIB) 定 重 ,3P 试 验 及 D- 二 聚 体 确 i 

(一 ) 血管 内 皮 细 胞 的 检验 

1. 血浆 内 皮 素 -1(ET-1) 测 定 
损伤 的 分 子 标志 物 之 一 . 正 
的 发 病 条 发展 过 程 ,许可 能 与 

2. 血管 性 





























ET1 是 血管 内 皮 细 胞 
葵 值 <<35ng 二 ,其 参与 
后 有 关 。 

友 病 抗原 (vWF:Ag) 测 定 ” 采 用 免疫 火 入 
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电泳 法 :参考 值 (94.1 士 32.5) 绎 , 因 检 测 耗 时 不 适 于 急诊 
应 用 。 
3. 血浆 凝血 酶 调节 蛋白 (TM) 活 性 测定 ”采用 发 色 底 
物 法 ,参考 值 (100 士 13) % ,敏感 度 高 ,可 用 于 前 DIC 诊断 ， 
DIC 好 转 时 TM 迅速 下 降 , 有 助 于 疗效 判断 。 
(二 ) 血小板 检查 
1. 血小板 计数 “血小板 数目 减少 是 DIC 中 最 常见 而 
重要 的 实验 异常 , 若 血 小 板 计 数 正常 ,诊断 难以 成 立 。 动 态 
观察 血小板 进行 性 减少 更 有 价值 。 
2. 血小板 活化 的 分 子 标志 物 改变 “BTG、PF, 存在 于 
血小板 颗粒 中 ,是 血小板 特有 的 蛋白 质 . 可 作为 血小板 体 
内 活化 的 指标 ,急性 DIC 时 增高 尤为 显著 ,对 慢性 或 代 偿 
站 性 DIC 诊断 意义 更 大 ; PF;: 可 与 血浆 游离 肝 迷 结合 , DIC 


























由 ww 时 血栓 形成 导致 血浆 肝素 样 物质 减少 ,因此 PF; 升 高 可 


作为 广泛 血小板 聚集 活化 的 指标 ;P 选 择 素 是 血小板 颗 
粒 膜 外 显 糖 蛋白 ,其 水 平 的 变化 可 反映 血小板 活 化 的 程 
度 ;TXB 是 花生 四 烯 酸 代谢 启动 的 分 子 标志 物 , 在 急性 
DIC 的 早 ,. 中 期 其 水 平 显著 升 高 ,后 期 由 于 血小板 数量 减 
少 .逐渐 下 降 至 正常 ,在 慢性 或 代 偿 性 DIC.TXB, 也 有 较 
大 的 诊断 意义 。 
(三 ) 血浆 凝血 因子 的 检查 
1 APTT 和 PT 分别 反 喘 内 、 外 源 性 凝 血 过 程 的 改 
变 。DIC 时 由 于 凝血 因子 的 广泛 消耗 ,APTT 和 PT 可 有 
不 同 程度 的 延长 ,两 者 同时 延 长 诊断 意义 更 大 。 
2. 纤维 蛋白 原 (FIB) ”DIC 时 纤维 蛋白 原 减 少 其 为 多 
见 ,严重 者 可 呈 乏 纤维 蛋白 原 血 症状 于 纤维 蛋白 
原 在 体内 代谢 快 . 代 偿 能 力 强 旦 为 急性 时 相反 应 蛋白 ,因此 
在 慢性 , 亚 急性 DIC, 甚至 急性 DIC 时 期 纤维 蛋白 原 可 正 
常 ,甚至 升 高 ,所 以 观察 纤维 蛋白 原水 平 动态 变化 更 有 
3. 组 织 因子 “TF 是 凝血 反应 (特别 是 病理 性 ) 的 始 动 
内 子 ,鉴于 TF 的 可 诱导 性 表达 ,因此 对 评估 前 DIC、 早 期 
DIC 尤为 重要 。 
4. 因子 V、 砚 内 子 Y 是 组 成 凝血 活 覆 所 必需 的 消 
耗 性 因子 .因子 下 是 外 源 性 攻 血 途径 中 必需 的 非 消 活性 
因子 ,两 者 均 产生 于 肝脏 。DIC 时 因子 V 呈 消耗 性 
央 子 三 理论 上 并 不 减少 ,以 些 与 肝病 两 者 合成 障碍 性 减 
少 相 鉴别 。 
5. 因子 妞 DIC 时 而 :C 减低 发 生 率 为 60 站 一 80 洛 ， 
虽 期 加: 可 有 和 暂时 性 升 高 ,中 后 期 因子 而 虽 有 消耗 ,但 旭 ， 
C 仍 在 正常 低 限 ;在 慢性 DEC 因 生 成 加 速 也 罕 抑 胃 :C 
上 广 降 。 
6. 因子 X 纽 成 峰 血 活 随 的 重要 成 分 ,.DI 时 时 消耗 
性 减少 ,上 基 异常 敏感 度 明显 高 于 PI、APTT 和 纤维 级 上 站 诛 
靠 指 怀 


7 分 子 标志 物 



































血浆 凝血 别 诛 片段 1 -2(F; ) 是 洲 
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血 酶 原 转变 为 凝血 族 过 程 中 最 时 释放 出 来 的 片段 , 它 直 接 
反映 凝血 酶 生成 的 总 至;FPA 反映 凝血 酶 水 解 纤维 蛋白 原 
的 活性 。 两 者 均 有 助 于 前 DIC、 早 期 DIC 的 诊断 。 

(四 ) 抗 凝 物质 检测 

1. 血浆 抗 凝血 酶 (AT) 活 性 测定 ”DIC 时 AT 与 凝血 
酶 结合 而 呈 消 耗 性 减少 ;敏感 度 达 90%, 对 前 DIC 及 早期 
DIC 诊断 意义 更 大 。 但 AT 由 肝脏 生成 , 故 对 重症 肝病 性 
DIC 诊断 价值 有 限 。 本 

2 血浆 蛋白 C(PC) 蛋白 S(PS) 测 定 PC 和 了 PS 在 发 
病 过 程 中 明显 下 除 . 其 主要 原因 在 于 消耗 性 减少 及 肝 功能 
受 损 的 生成 障碍 ,但 由 于 其 依赖 于 维生素 K 合成 ,因此 在 
维生素 区 缺乏 及 叶 功 能 不 良 患者 :PC 和 PS 不 宜 作为 DIC 
实验 诊断 指标 。 
We pe 因子 途径 抑制 物 (TFPI) 测 定 “TFPI 抑制 
TF/Wa 的 活性 ,DIC 时 存在 TFPI 的 调控 不 足 。 

4 血浆 凝血 酶 - 抗 凝血 酶 复合 物 (TAT) 测定 AT 有 
与 产生 的 凝血 酷 刀 速 结合 形成 TAT, 从 而 时 使 凝血 过 程 减 
弱 ,TAT 反映 凝血 槛 与 抗 凝 血 酶 结合 形成 复合 物 的 量 ， 辐 
接 提示 凝血 酶 的 生成 . 是 前 DIC 及 早期 DIC 敏感 指标 
之 一 。 

(五 ) 纤 溶 活性 检查 了 

1. 血浆 鱼 精 蛋白 副 凝 固 试验 (3P 试验 ) 是 临床 上 常 
用 的 SFMC 定性 试验 . 它 反映 凝血 和 纤 溶 两 个 病理 过 程 的 
存在 。DIC 血浆 中 出 现 的 SFMC 主要 是 纤维 蛋白 单 体 与 
FDP 中 的 碎片 入 所 组 成 的 复合 物 , 鱼 精 蛋白 可 使 此 复合 物 
解 离 ,纤维 蛋白 单 体 聚合 形成 纤维 蛋白 丝 胶 状 物 ,此 称 为 和 
凝固 现象 。 本 试验 阴性 .主要 表明 血液 中 有 SFMC 存在 ; 
而 血清 鱼 精 绰 白 副 凝固 试验 阳性 , 才 表明 有 FDP 增多 。 碎 
片 X 是 一 种 分 子 量 较 大 的 早期 降解 产物 ,在 DIC 早期 , 纤 
溶 系统 尚未 启动 ,血浆 内 无 足够 的 FDP 和 SFMC 产生 ;而 
晚期 ,由 于 继 发 性 纤 溶 充 进 ,体内 无 过 晤 的 纤维 蛋白 单 体 存 
在 ,碎片 X 裤 少 ,而 分 子 量 较 小 的 晚期 降解 产物 Y`D\ 工 增 
多 ,此 类 小 停 片 不 能 与 纤维 蛋白 单 体形 成 SFMC, 因 此 在 这 
两 种 情况 下 ,3P 试验 可 旺 阴性 结果 。 此 外 血液 中 医 源 性 肝 
过 增多 ,可 下 扰 鱼 精 彝 白 的 作用 ,导致 3P 试验 假 阴 性 。 在 
于 术 、 创 伤 的 情况 下 ,血液 中 凝血 兰 及 纤 深蓝 水 平 增加 ,可 
导 敏 3P 试验 假 阳性 。 

2. 优 球 蛋 白 溶解 时 间 (ELT) “血浆 优 球 蛋白 组 分 中 会 
有 Fg、PLG 和 了 PA, 但 不 含 纤 深 酶 原 抑制 物 。 在 pH 为 45 
时 可 使 优 球 仿 下 沉淀, 将 此 沉淀 溶解 于 缓冲 液 中 ,再 加 
Ca ”或 片 血 酶 使 其 凝固 ;在 37C 条 件 下 观察 凝 芯 完全 溶解 
所 需要 的 时 间 .如 纤 溶 
亢进 , 则 ELT 缩 名 

3P 试验 和 ELT 检查 历史 悠久 .但 两 者 共同 的 缺点 在 
于 敏感 度 低 , 比 如 :在 典型 的 DIC 患者 中 ,ELT 的 阳性 率 仅 


在 20%~30% ,在 三 级 医院 中 己 经 远 步 被 其 他 检查 所 将 


UJ 光 






























代 , 在 基层 医院 中 仍 有 其 价值 。 

3. FDP ”反映 血液 中 纤维 蛋白 ( 原 ) 在 纤 溶 酶 作用 下 
生成 XC(x)、Y(y)、D(d)、E(e) 碎 片 的 含量 ,DIC 时 阳性 率 
85%~~100% ,诊断 有 效率 75% ,血清 FDP>>20mg/L, 对 继 
发 性 纤 溶 有 诊断 价值 。 

4. DD- 二 聚 体 D- 二 聚 体 增高 表明 体内 有 纤维 蛋白 的 
形成 及 纤 溶 的 发 生 , 其 敏感 度 及 特异 度 均 较 高 ,被 认为 是 目 
前 诊断 DIC 有 价值 的 指标 之 一 。 

5. 血浆 纤 溶 酶 原 (PLG) 活 性 ”血浆 纤 溶 酶 原 活性 降 
低 , 表 明 其 被 消耗 而 提示 纤 溶 活性 增强 。 

6, 血浆 纤 溶 酶 与 抗 纤 溶 酶 复合 物 (PAP) 在 DIC 的 
早期 PAP 可 正常 或 轻 度 下 降 , 而 在 继 发 性 纤 溶 亢进 期 ， 
PAP 明显 上 升 。 

7. 血浆 纤维 蛋白 肽 BB, 和 B8Bis: 测 定 前 者 为 纤 
维 蛋 白 原 的 降解 产物 ,后 者 是 纤维 蛋白 的 降解 产物 ,两 者 升 
高 表明 纤 溶 琵 的 激活 ,是 DIC 的 敏感 指标 之 一 。 

8， 可 溶性 纤维 蛋白 单 体 复合 物 {SFMC) 定 量 ”反映 凝 
血 和 纤 溶 两 个 病理 过 程 的 存在 ,对 DIC 的 早期 诊断 极 有 价 
值 ,与 3P 试验 相 比 ,本 试验 更 直接 ,敏感 , 特 异 。 

(六 ) 评价 ”DIC 实验 室 检查 项 目 繁多 ,临床 上 除 考虑 
检查 的 敏感 度 和 特异 度 外 ,很 多 项 目 耗 时 费力 ,基层 医院 不 
宜 开展 ,因此 对 其 实用 性 提出 更 高 的 要 求 。 

国外 DIC 研究 机 构 通 过 荟 茶 分 析 5 个 独立 的 临床 研 
究 得 出 结论 ,诊断 项 目 出 现 异常 的 概率 由 高 至 低 分 别 为 血 
小 板 减 少 、 纤 维 蛋 和 白 降解 产物 增加 、PT 延长 .APTT 延长 、 
























第 七 章 ”止血 与 血栓 


纤维 蛋白 原 降 低 。 

血小板 减少 或 进行 性 下 降 是 诊断 DIC 敏感 非特 异 的 
指标 ,血小板 计数 低 和 凝血 酶 生成 密切 相关 , 因 血 小 板 消耗 
是 由 凝血 酶 诱导 的 血小板 聚集 所 致 。 

FDP 和 DD- 二 具体 是 反映 继 发 性 纤维 蛋白 溶解 亢进 的 
指标 ,前 者 是 纤维 蛋白 原 和 交 联 纤维 蛋白 单 体 的 降解 产 
物 ,而 后 者 仅 为 交 联 纤维 蛋白 单 体 的 降解 产物 , 相 比 较 而 
言 ,D- 二 聚 体 对 诊断 DIC 更 有 特异 性 。 但 由 于 在 外 伤 、 近 
期 手术 、 血 栓 性 疾病 时 ,两 者 均 会 升 高 ; 且 FDP 可 经 肝脏 
代谢 与 肾脏 分 沁 , 肝 肾 功能 异常 可 干扰 FDP 水 平 ,因此 这 
两 项 指标 均 不 宜 作为 单独 诊断 DIC 的 标准 ,必须 结合 
他 检查 。SFMC 产 生 于 血管 内 ,外 界 影 响 小 ,理论 上 讲 是 6 


























DIC 中 反映 凝血 酶 作用 于 纤维 蛋白 原 更 好 的 指标 ,研究 证 骨 








实 , 其 敏感 度 几 乎 达 100%% ,特异 度 高 于 D- 二 聚 体 ,ISTH 
在 诊断 评分 系统 中 建议 使 用 SFMC 代替 D- 二 聚 体 可 以 增 
加 诊断 的 特异 性 。 

APTT 和 PT 在 50% 以 上 的 患者 疾病 的 某 一 阶段 存在 
着 延长 ,换言之 , 近 半 数 DIC 患者 PT 和 APTT 正常 或 缩 
短 , 这 是 由 于 活化 的 凝血 因子 (如 凝血 酶 或 因子 Xa) 所 致 ， 
因此 PT 和 APTT 正常 不 能 排除 凝血 系统 的 激活 ,必须 动 
态 监测 。 

纤维 蛋白 原 测定 诊断 DIC 时 应 注意 动态 观察 . 因 其 届 
于 急性 时 相反 应 蛋白 .尽管 持续 消耗 ,但 其 血 桨 水平 仍 可 在 
正常 范围 ,临床 上 ,典型 DIC 病例 中 ,纤维 蛋白 原 降 低 的 敏 
感度 不 足 30%. 近 60% 患 者 处 于 正常 水 平 。( 表 20-7-4) 


表 20-7-4 ”DIC 常用 实验 室 指 标 及 其 评价 





项 目 异常 标准 敏感 度 (%) 特异 度 (%) 诊断 效率 (%) 
BPCCX10?7L) <<100 97 48 67 
PT(s) 延长 91 最 57 
APTT(s) 延长 42 57 
TT(s) 延长 83 60 70 
Fg(g/1.) eh 2 100 65 
AT:A(%) <<75 91 40 70 
FDP( mg/L) 100 67 87 
D-DCmg/L) -0.0 中 68 80 
PT--APTT+TT 83 于 il 
PT 二 APTT-HFg 22 100 65 
PT+APTT+EFDP 91 71 86 
FDP+-D-D 91 94 95 
PTFAPYE 91 31 56 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


【分 型 与 分 期 】 
1. 根据 患者 病理 过 程 , 可 以 分 为 血栓 形成 为 主 型 和 纤 
溶 过程 为 主 型 ( 表 20-7-5) 。 
表 20-7-5 ”血栓 形成 为 主 型 与 纤 溶 过 程 为 





主 型 的 DIC 主要 特点 
血栓 形成 为 主 型 纤 溶 过 程 为 主 型 
病因 多 见于 感染 型 DIC 多 见于 肿瘤 型 DIC 
发 病 时 期 ”DIC 早 . 中 期 DIC 后 期 
临床 特征 皮肤、 黏膜 坏死 脱 多 发 或 迟 发 性 出 血 


落 , 休 克 , 胜 器 功能 为 主 


衰 竟 为 主 
治疗 原则 。” 抗 洗 ,血小板 及 凝血 抗 纤 深 治 ; 
因子 补充 


机 
2. 根据 临床 经 过 分 为 急性 型 和 慢性 型 ( 表 20-7-6) 。 
表 20-7-6 急性 型 与 慢性 型 DIC 的 不 同 特点 





急 性 型 慢 性 型 
基础 疾病 感染、 手术、 创伤 、 肿瘤 变态 反应 
病理 产科 、 医 源 性 
因素 
临床 表现 微 循环 障碍 、 脏 器 轻 、 中 出 血 为 主 .早期 较 
功能 衰竭 严重 多 经 .中 后 期 严重 而 广泛 ; 
见 可 无 微 循 环 障碍 及 脏 器 
功能 衰竭 
病程 7 天 以 内 14 天 以 上 
实验 检查 ”多 届 失 代 偿 型 多 届 代 偿 型 或 超 代 偿 型 
治疗 及 疗 ”综合 疗法 .单独 抗 抗 凝 与 抗 纤 洲 联合 治疗 
效 凝 治疗 可 加 重出 有效, 多数 可 纠正 


血 , 转 归 以 | 险 

CC 
3. 根据 患者 内 环境 调节 功能 类 乱 的 情况 ,DIC 可 分 为 
代 偿 性 DIC 和 失 代 偿 性 DIC。ISTH/SSC 将 DIC 分 为 丙 
型 . 显 性 DIC 与 下 显 WE DIC ,前 者 包含 广 既 往 分 类 命名 的 急 
人 必 和 失 代 偿 型 DIC, 后 者 包含 了 福 性 和 代 偿 性 DIC 及 DIC 

前 期 。 
4. 临床 分 期 “DIC 在 临床 上 上 分 4 期 , 即 临床 前 期 .时 
斯, 中 期 及 后 期 。 写 临床 前 期 亦 称 前 DIC(pre-DIC) , 指 在 
基 催 病因 下 ,体内 凝血 纤 溶 系统 发 生 -… 系 列 变化 .但 尚未 出 
现 业 型 DIE 症状 及 体征 .或 省 未 达到 DIC 确诊 标准 的 一 种 
亚 临 床 状 态 ， 此 期 特点 为 血 洲 时 高 瞩 状 态 , 血 小 板 的 活化 、 
瞩 血 过 程 已 经 下 娩 但 尚 万 广泛 的 微 血 栓 的 形成 , 纤 溶 过 程 
尚未 或 刚 财 启动 : 备 小 板 、 比 血 因子 的 消耗 均 不 明显 。 此 时 
如 能 及时 误 别 :村 DDIC 的 防 汶 有 量 赤 意义 。 名 早期 DIC. 属 
上 病 悍 过 程 中 的 初 发 性 高 瞩 央 。 多 中 期 DIC 居于 病理 过 
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程 中 的 消耗 性 低 凝 期 。@ 后 期 DIC, 属于 病理 过 程 中 的 继 
发 性 纤 溶 亢 进 期 。 


国际 、 国 内 关于 DIC 的 诊断 标准 众多 ,在 此 主要 介绍 
ISTH/SSC 的 诊断 积分 系统 和 国内 标准 。 

(一 ) ISTHVSSC 推荐 的 诊断 积分 系统 

1. 显 性 DIC 诊断 积分 系统 

(1) 风险 评估 :患者 是 否 存在 与 典型 DIC 发 病 相关 的 
基础 疾病 ,包括 : 

1) 严重 感染 (任何 微生物 )。 

2) 创伤 (多 发 性 创伤 神经 损伤 .脂肪 栓塞 )。 

3) 器 官 损伤 (重症 胰腺 炎 ) 。 

4) 恶性 肿瘤 (实体 冶 、 骨 恬 / 淋巴 组 织 恶 性 增殖 性 疾病 )。 

5) 产科 意外 (羊水 栓塞 .胎盘 早 剥 ) 。 

6) 血管 异常 (大 血管 动脉 瘤 .Kasabach-Merritt 综合 


7) 严重 肝 功能 衰竭 。 

8) 训 生 中 下 下 免疫 反应 ( 关 蛇 作答 自 反应 . 移 权 撞 
斥 )。 

如 果 存 在 . 则 进入 下 一 步 评估 。 

(2) 进行 实验 室 俭 查 , 包 括 : 

1) 血小板 计数 。 

2) 凝血 酶 原 时 间 。 

3) 纤维 蛋白 原 。 

4) 可 洲 性 纤维 重 白 单 体 复 合 物 或 纤维 绰 白 降解 产 





(3) 评分 
1) 血小板 计数 (10"7L) :之 100 一 0,50 一 100 一 1"<<20 


2) 纤维 绰 白 相关 标志 物 升 高 :不 升 高 一 0, 轻 度 升 高 一 
1 ,最 共 天 站 
3) 凝血 酶 原 时 间 延 长:<<3s 一 0,3 一 6s 一 1,>>6s 一 2。 
4) 纤维 蛋白 原水 平 :>1g/L=0,<1g/L 一 1。 
(4) 结果 判定 :将 以 上 各 分 数 相 加 后 ' 如 果 关 5 分 , 符 
合 显 性 DIC ,每 天 重复 积分 ;如 果 二 5 分 ,提示 ( 非 肯 定 ) 非 
显 性 DIC, 随 后 1~2 天 重复 积分 。 
2. 非 显 性 DIC 诊断 积分 系统 
险 评估 (同上 )。 
在 , 包 拓 : 





Y= 







1) 血小板 计数 。 
2) 凝血 蓝 原 时 间 。 

3) 纤维 贷 自 降解 产物 。 

4) 焦 F 站 CC 活性。 

5) 抗 计 血 栈 活性 等 。 

(3) 评分 

i) 血小板 计数 (10 22) :增加 王 一 1 .减少 一 1。 





2) 凝血 酶 原 时 间 延 长 :不 延长 =- 1., 延 长 一 1。 

3) D- 二 聚 体 : 不 升 高 = 一 1. 升 高 =1。 

4) 蛋白 C 活 性 (%) :正常 = 一 1, 降 低 =1。 

5) 抗 省 血 酶 活 性 (%) :正常 一 一 1. 降 低 一 1。 

(4) 结果 判定 :将 以 上 各 分 数 相 加 后 ,如 果 宇 5 分 , 符 
合 非 显 性 DIC, 随 后 1 一 2 天 重复 积 

该 积分 系统 以 基础 疾病 为 前 提 , 检 测 项 目 简单 易 行 ,对 
诊断 DIC 敏感 度 为 91%% ,特异 度 为 97%. 评 分 宇 5 分 时 诊 
断 DIC 阳性 预测 值 为 96% ,评分 二 5 分 时 排除 DIC 的 阴性 
项 测 值 为 96% ,适用 范围 广 ,目前 其 诊断 价值 已 得 到 广泛 
的 认同 。 

(二 ) 中 国 DIC 诊断 标准 修订 方案 (第 八 届 全 国 血栓 
与 止血 学 术 会 议 ,2001 年 ,中 国武 汉 ) 

1. 一 般 诊断 标准 

(1) 存在 易于 引起 DIC 的 基础 疾病 .如 感染 、 恶 性 肿 
瘤 、 病 理 产 科 、 大 型 手术 及 创伤 等 。 

(2) 有 下 列 黄 项 以 上 临床 表现 :严重 、 多 发 性 出 血 倾 
向 ;@ 不 易 以 原 发 病 解 释 的 微 循环 衰竭 或 休克 ;@ 广 泛 性 皮 
肤 、 黏 膜 性 塞 . 灶 性 缺 血 性 坏死 ,脱落 及 溃疡 形成 .或 不 明 原 
因 的 肺 . 肾 、 脑 等 脏 器 功能 衰 况 ;@ 轩 抗 凝 治疗 有 效 。 

(3) 实验 室 检 查 符合 下 列 标准 :在 上 述 指标 存在 的 基 
础 上 ,同时 有 以 下 三 项 以 上 异常 :@D 血 小 板 一 100X10 7 
或 进行 性 下 降 ;@ 纤 维 蛋白 原 一 1. 5g/L 或 显 进行 性 下 降 或 
全 4.0g/L;G3P 试验 阳性 或 FDP>20mg/L 或 D- 二 聚 体 水 
于 升 高 (上 昌 性 );@ 凝 血 酶 原 时 间 缩 短 或 延长 3 秒 以 上 或 呈 
动态 性 变化 ,或 者 活化 的 部 分 凝血 活 酶 时 间 延 长 10 秒 以 

上 ;@ 疑 难 或 其 他 特殊 患者 ,可 考虑 行 抗 凝 血 酶 .因子 崩 :C 
及 凝血 , 纤 溶 .血小板 活化 分 子 标记 物 测定 :血浆 纤 溶 酶 原 
(PLG)< 之 300mg/L,AT 活性 过 60%( 不 适用 于 肝病 ) 或 PC 
活性 降低 ,血浆 EIT-1 含量 之 80ng/L 或 TM 增 高 . 血 桨 凝血 
酶 片段 局 _，. 许 血 酶 - 抗 凝血 酶 复合 物 CTAT ) 或 纤维 入 和 白 上 肽 
ACFPA) 含 全 增高 ,血浆 SFMC 含量 升 高 ,血浆 姑 - 纤 深 
前 抑 制 物 复合 物 (PIC) 水 平 升 高 ,血浆 组织 因子 (CTP)? 含 基 增 
商 ( 阳 性 ?或 组 织 因 子 通 路 抑制 物 CTFPD 水 平 下 降 。 
2. 肝病 合并 DIC 的 实验 室 诊断 标准 
(1) 血小板 过 50X10"7L 或 有 上 商 项 以 上 血小板 活化 产 
物 (B-TG、PF, .TXB; 、P- 选 择 索 ) 

(2) 纤维 蛋白 原 二 1. 0g/L。 

03) 血浆 凝血 因子 则 :CC 活性 二 50 贤 ( 必 备 )。 

(4) 凝血 酶 原 时 间 延 长 5 秒 以 上 或 者 旺 动 态 性 改 空 

(5) 3P 试验 阳性 或 FDP 伍 60mg/L 或 D- 二 聚 体 水 于 
天 高 CBHI )。 

3. 白血病 并 发 DIC 的 实验 室 诊断 标准 





























(1) 血小板 < 50X1027 或 血小板 活化 .代谢 产物 水 


平 增 贞 。 
(2) 纤维 人 和 白 原盐 1. 8g/1。 
63) 凝血 酶 原 时 间 延 氏 5 秒 以 上 或 者 明 动 态 性 政变 
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(4) 3P 试验 阳性 或 FDP>40mg/ 工 或 D- 二 
显著 升 高 (阳性 )。 

4. 基层 医院 DIC 的 实验 室 诊断 参考 标准 (具备 下 列 三 
项 以 上 异常 ) : 

(1) 血小板 二 100X10*7L 或 呈 进 行 性 下 降 。 

(2) 纤维 蛋白 原 二 1. 5g/L 或 进行 性 下 降 。 

(3) 3P 试验 阳性 或 FDP 之 20mg/L。 

(4) 凝血 酶 原 时 间 缩 短 或 延长 3 秒 以 上 或 者 旦 动态 性 


聚 体 水 平 


(5) 外 周 血 破碎 红细胞 比例 二 10%。 

(6) 血沉 二 10mm/h。 

总 之 ,DIC 诊断 中 以 下 四 点 值得 注意 ;高度 重 视 是 否 
存在 易 引 起 DIC 的 基础 疾病 。 如 果 没 有 明确 存在 的 基础 | 
疾病 则 诊断 DIC 要 慎之 又 慎 。Q@DIC 的 症状 或 体征 往往 存 
在 于 基础 疾病 之 中 ,有 些 难 以 识别 ,如 微 血 栓 栓 塞 持续 时 间 一 
短 易 于 被 忽视 或 归 因 于 基础 疾病 ;DIC 出 血 往往 发 生 于 多 
个 部 位 ,很 少 单一 部 位 。 因 此 .认识 DIC 的 临床 特点 ,提高 
对 DIC 的 警惕 性 。@DIC 的 实验 室 检查 缺乏 特异 性 .不 能 
单 任 某 一 项 或 者 某 几 项 试验 来 确诊 DIC。 应 在 循 证 医学 的 
指导 下 .采取 试验 的 优化 组 合 , 建 议 用 BPC、Fg、PT.FDP、 
D-D 和 AT 作为 诊断 DIC 的 基本 试验 .以 分 子 标 志 物 检测 


为 补充 。 申 动态 观察 实验 室 检查 指标 对 诊断 和 疗效 判断 有 





【鉴别 诊断 】 
(一 ) 重症 肝病 下 汪 风 二 丽 光 本 家 < 涉及 
内 皮 损 伤 . 血 小 板 减 少 与 纤 溶 亢进 多 
种 因素 .临床 上 与 重症 :请 话 发 DIC , 较 难 好 出 。 肝病 合并 
DIC 的 诊断 较 其 他 疾病 引起 的 DIC 有 更 加 严格 的 要 求 , 其 
i _ 崩 前 认为 周子 1 可 能 由 肝 
ke 在 肝病 时 尽管 大 多 
i A 









i i 
亢进 .因子 许 活 性 增强 ; 
病 合并 DIC 时 、 出 于 沽 血 因子 记 9 消 
下 降 。 所 以 .因子 亚 活 性 向 低 是 单 
并 DIC 鉴 。 胃 :C 近 50 吕 以 上 或 动态 下 
降 是 肝病 合 许 DIC 诊断 必 不 可 缺少 的 条 件 。 

(二 ) 原 发 性 纤维 蛋白 溶解 亢进 ”本 病 罕 见 .在 出 血 倾 
问 、 纤 维 绰 白 原 水 平 低下 及 纤 深 亢进 方面 与 DIC 十 分 相 
似 . 但 本 病 不 涉及 血小板 的 活化 和 下 降 , 光 活血 反应 的 启动 
和 内 皮 细 上 胞 损伤 .D- 二 凤 体 作为 交 维和 一 月 之 降解 产 
物 . 理 论 上 只 见于 DIC. 有 鉴别 诊断 意义 。 

(三 ) 血栓 性 血小板 减少 性 紫 疗 ”该 病 以 血 兹 vWF 措 
和 解 酶 ADMATSI3 先天 或 获得 性 缺乏 为 基本 病因 .以 血 小 
要 病理 痰 化 .临床 上 以 血小板 减少 性 出 血 、 
溶血、 神经 精神 症状 、 发 热 和 蛤 功 能 损害 
利 .表现 与 DIC 有 和 较 多 相似 之 处 。 但 本 病 休克 和 呼吸 宾 竭 








E ,因子 户 和 vWF es 和 
病 性 出 血 和 肝病 合 











































2507 








第 二 十 篇 “血液 系统 疾病 


少见 ,微血管 病 性 溶血 重 ,无 凝血 及 纤 溶 系统 的 激活 ,血浆 
置换 可 奏效 ,检测 血浆 ADMATS13 活性 及 其 抑制 物 有 助 
于 鉴别 诊断 。 

(四 ) 抗 磷脂 综合 征 (APS) ”临床 re 
血栓 形成 .习惯 性 流产 、 血 小 板 减 少 三 大 表现 ,伴随 神经 
状 、 肺 动脉 高 压 、 皮 肤 表现 (网 状 青 斑 \ 下 肢 淡 疡 a 
上 肢 端 坏 盖 ) 等 ,实验 室 检 查 可 见 抗 磷 脂 抗体 阳性 、 抗 心 磷脂 
抗体 阳性 、 狼 疮 样 抗 凝 物 质 阳性 、B, 糖 蛋白 1 抗体 ( 抗 B- 
GP1) 阳 性 。 


治疗 】 
DIC 的 主要 治疗 措施 包括 :去 除 病 因 和 诱因 ;根据 临床 
0 | 分 期 ,干预 DIC 病理 生理 过 程 , 阻 断 血管 内 凝血 过 程 ,恢复 
EE 党 2 抗 纤 溶 治 疗 ;对 症 支持 


< 治疗 原 发 病 、 消 除 诱因 原 发 病 的 治疗 是 终止 
DIC 病理 过 程 的 关键 。 积 极 控制 感染 , 抗 抗生素 应 足 量 早期 
联合 应 用 ,选择 敏感 杀菌 药物 。 对 于 革 兰 阴性 菌 感染 ,应 考 
处 到 抗生素 诱导 的 内 毒素 释放 效应 ， 应 尽 可 能 使 用 低 诱导 
内 毒素 释放 的 抗生素 。 积 极 抢救 休克 ,改善 微 循环 ， 主要 措 
施 有 补充 血浆 容量 ,输血 浆 、 白 蛋白 、 葡 聚 糖 等 ,合理 应 用 血 
管 活性 药物 。 纠 正 酸 碱 失衡 、 电解 质 泰 乱 及 缺 氧 ,改善 心肌 
代谢 、 增 强 心肌 收缩 力 。 

(二 ) 根据 临床 分 期 进行 分 层 治疗 

1 DIC 早 期 (弥散 性 微 血 栓 形 成 期 ) 一 一 抗 凝 治疗 抗 
凝 治疗 是 阻 断 DIC 病理 过 程 的 最 重要 措施 之 --， 目的 在 于 
抑制 广泛 性 微 血 栓 形 成 , 民 防止 血 小 \ 板 和 凝血 因子 的 进一步 
消耗 ,为 重建 凝血 - 抗 凝 平衡 创造 条 件 。 

51) 普通 肝素 :肝素 治疗 DIC 的 机 制 主要 包括 :@ 抑 
制 凝 血 因子 针 a、 XIa、 Ka 活性 ;四 抑制 因子 Ya 对 凝血 靖 原 
的 激活 ,在 肝素 辅 因子 (HC-T ) 存 在 条 件 下 肝素 结合 AT 
后 可 与 凝血 酶 形成 复合 物 , 降 低 凝 血 酶 活性 ， ;@ 肝 来 与 血管 
内 膜 结合 使 内 皮 细 胞 释放 tPA, 促 进 纤 溶 活性 ， ;@ 通 过 抗 
血小板 聚集 作用 ,使 凝血 活性 受 抑 ;名 肝素 诱导 TEPI 活 
性 ,抵抗 TF 作用 。 

肝 过 的 剂 其 选择 :既往 强调 " 足 98”, 近年 来 随 着 对 肝 过 
作用 认识 的 深入 、 制 剂 的 改进 和 综合 治疗 措施 的 应 用 ， 已 趋 
向 于 小 剂量 用 药 。 多 数学 者 认为 :0D 首 剂 5 一 100Uykg, 一 
股 5000U ,静脉 泣 注 ,每 6 一 8 小 时 半 量 重复 ,皮下 注射 ,以 
APTT 调整 用 基 , 根 据 病情 连续 使 用 3 一 5 天 ,适用 于 急性 
DIC 患者 ;前 述 剂量 半 量 使 用 ,或 每 日 总 量 200U/kg, 分 
3 一 1 次 给 药 ,皮下 注射 ,每 疗程 8 天 ,适用 于 介 性 DIC 患 
者 : 写 每 日 总 明 10~-15U/ACkg。h) .持续 削 本 逆转 
DIC 的 病理 过 程 而 无 严重 出 血 危 险 ,无 须 血 液 学 监测 ,适用 
于 急性 DIC 患者 : 印 每 日 总 量 50U/kg. 谓 小 剂 基 应 用 ,分 
下 注射 ,连续 5~-8 天 ,适用 于 DIC 预防 。 

1 液 学 监护 :CT( 试 管 法 六 CT 正常 在 









































8 一 12 分 ,肝素 的 有 效 治 疗 应 控制 CT 在 正常 高 限 的 2 倍 左 
右 : 即 25 分 钟 ;超过 30 分 ,意味 肝 索 过 最 ; 低 于 15 分 , 则 肝 
烷 用 量 不 足 。@APTT; 控 制 APTT 较 正 常 延长 1.5~2.5 
信和 意味 用 量 适 宜 。 

肝素 的 剂量 调整 :四 根据 DIC 的 临床 类 型 和 病 期 , 急 
性 型 .重症 DIC 早期 ,肝素 用 量 适 当 增 加 ;@ 酸 中 毒 时 , 肝 
素 灭 活 快 ,用 量 宜 偏 大 ;@ 肝 索 在 肝脏 代谢 ,50% 由 肾 排除 ， 
肝 肾 功能 障碍 时 .用 量 宜 小 ; i ap ead 
明显 低下 时 ,应 减少 肝 索 用 量 ;@ 血 浆 AT 减少 时 ,肝素 用 

增加 ,但 应 提高 AT 水平 。 
tee 提示 肝素 治疗 有 
效 :出 血 停止 或 逐步 减轻 。@ 休 克 改 善 或 纠正 。 @ 尿 量 
增加 。@PT 比 治疗 前 缩短 5 秒 以 上 ,纤维 蛋白 原 及 血小板 
计数 不 再 进一步 下 降 或 有 不 同 程度 的 回升 。@ 其 他 凝血 现 
和 象 检查 逐步 改善 。 停 药 指 征 :@ 诱 发 DIC 的 原 发 病 已 控制 
或 缓解 。 四 临床 上 病情 改善 明显 ,如 停止 出 血 、 \ 休 克 纠 正 、 
有 关 脏 器 恢复 正常 。@PT 缩短 到 接近 正常 ,纤维 蛋白 原 
升 到 1.0~-1.5g/L 以 上 ,血小板 数量 逐渐 回升 或 至 少 不 再 
下 降 。@APTT 超过 肝素 治疗 前 2. 5 倍 以 上 ;或 PT 超过 
30 秒 ;凝血 酶 时 间 超 过 50 秒 ; APTT 延长 接近 100 秘 。 
h 现 肝素 过 量 的 表现 。 

eter 病因 未 去 除 ;@ 血 小 板 因素 : 血 小 
板 大 晤 破坏 ,PF; 大 是 释放 于 血液 循环 , 持 抗 肝素 的 作用 ; 
@AT 减 少 ; 因 肝素 的 抗 凝 作用 是 通过 AT 发 挥 的 ,故此 千 
成 肝 到 和 

Re 号 肝素 CLMWHD) :DIC 凝血 的 启动 几乎 均 
首先 形成 Ya, 再 形成 凝血 酶 。 一 般 认为 抗 凝 治疗 中 ， ' 抗 Xia 
活性 与 其 抗 凝 能 力 密切 相关 ,而 抗 凝血 酶 活性 则 与 用 药 后 
temp 鉴于 LMWH 抗 Xa 作用 远大 于 抗 涛 血 
酶 活性 (4 : 1) ,而 普通 肝素 为 1 : 1; 因 此 LMWH 抗 DIC 
疗效 优 于 普 bhi, 

LMWH 用 法 :OD 预防 :每 日 总 量 50 一 100U/kg, 分 ?次 
皮下 注射 ,疗程 5 一 10 天 或 更 长 。 bu 每 日 总 量 200U/ 
kg, 分 2 次 皮下 注射 ,疗程 5 一 8 天 。 为 预防 治疗 相关 性 出 
血 , 可 以 行 抗 Xa 活性 试验 检测 ,使 其 维持 在 0. 4 一 0. 71U/ 
ml 的 最 佳 治疗 剂量 ;也 可 用 APTT 监测 ,标准 同 普 通 
肝素 。 

2 DIC 中 期 (消耗 性 低 凝 血 期 ) 一 一 抗 凝 联合 蔡 代 治疗 
此 期 微 血 恰 仍 在 形成 , 抗 泌 治 疗 必 不 可 少 , 但 国 凝 血肉 子 进 
行 性 消耗 ,所 以 应 充分 抗 凝 基础 上 ,进行 血小板 和 凝血 因子 
的 将 代 治 疗 , 适 当 输 注 间 和 作 、 新 鲜血 浆 、 纤 维 但 和 白 原 、 血 
小 极 悬 液 . 凝 血 酶 诛 复 六 

新 鲜血 浆 所 含 泌 血 因子 和 新 鲜 爹 血 相似 ,并 可 减少 给 
入 液体 总 量 ,有 助 于 纠正 休克、 改善 微 循环 。 

纤维 熏 白 原 适用 于 急性 DIC 出 现 低 纤 维 蛋白 原 血 症 
或 出血 倾向 严重 者 . 首 剂 2 一 4g 静脉 答 注 ,以 后 根据 血浆 纤 
维 各 白 原水 平 而 补充 ,使 血浆 纤维 蛋白 原 达到 1.0g. 工 以 




























上 为 宜 。 由 于 纤维 强 白 原 血浆 半衰期 达 96 一 144 小 时 ,所 
以 不 需 每 日 使 用 ,建议 根据 病情 每 周 使 用 2~3 次 为 宜 。 

血小板 悬 液 : 当 血 小 板 志 20X10?/L 或 50X10/L 
伴 活动 性 出 血 时 应 输 注 单 采血 小 板 。 

凝血 酶 原 复 合 物 浓缩 剂 (PCC) :剂量 为 20 一 40UVkg， 
每 次 以 5% 葡 萄 糖 液 50ml 稀释 ,要 求 在 30 分 钟 内 静脉 滴 
注 完毕 ,每 日 1 一 2 次 。PCC 缺少 因子 V ,而 且 有 可 能 加 重 
凝血 功能 紊乱 ,发 生 血 栓 形成 ,因此 应 谨慎 使 用 ,密切 观察 ， 
同时 应 注意 到 输 注 PCC 6 个 小 时 内 应 避免 使 用 抗 纤 溶 
药物 。 

3 DIC 晚期 ( 继 发 性 纤 溶 亢进 期 ) 此 期 微 血 栓 形成 已 
经 基本 停止 , 继 发 性 纤 溶 为 主要 矛盾 , 若 临 床 确认 纤 溶 亢 ; 
是 出 血 的 首要 原因 , 则 可 适量 应 用 抗 纤 深 药物。 鉴于 抗 纤 
溶 制剂 已 在 临床 上 广泛 使 用 ,因此 必须 强调 .对 于 有 出 血 倾 
向 而 没有 排除 DIC ,或 怀疑 为 DIC 所 致 的 患者 ,不 宜 将 抗 纤 
维 蛋白 溶解 制剂 作为 首选 的 止血 药 予 以 使 用 ,以 免 诱 发 或 
加 重 DIC。 少数 以 原 发 性 或 继 发 性 纤 溶 亢进 占 优势 的 疾 
病 , 如 急性 早 幼 粒 细胞 白血病 合并 DIC 可 考虑 使 用 抗 纤 溶 
药物 ,特别 提出 的 是 ,急性 早 幼 粒 细胞 白血病 标准 诱导 分 化 
治疗 采用 全 反 式 维 甲酸 可 增加 血栓 形成 的 风险 .因此 应 特 
别 谨慎。 

常用 的 抗 纤 溶 药物 包括 : 〇 D6- 氨 基 己 酸 (EACA) ,常用 
剂量 每 次 4~10g, 以 5% 葡萄 糖 或 生理 盐水 100ml 稀释 , 静 
脉 输 注 ,小 剂量 每 日 5g 以 下 ,中 等 剂量 每 日 10g 以 下 ,大 剂 
量 每 日 可 达 20g, 本 品 快速 静脉 注射 可 引起 血压 下 降 , 休 克 
者 慎 用 。@@ 氨 甲 茉 酸 (对 羧基 革 胺 ,PAMBA) .每 次 200 一 
500mg 加 入 葡萄 糖 液 20ml 中 ,静脉 注射 .每 日 1 一 2 次 。 
图 氨 甲 环 酸 , 用 量 为 EACA 的 1/10, 小 剂量 每 日 0.5g 以 
下 ,中 等 剂量 每 日 1. 0g 以 下 ,大 剂量 每 日 可 达 2. 0&。 四 抑 
肽 酶 : 抑 肽 酶 兼 有 抑制 纤 溶 酶 和 因子 民 等 激活 作用 , 呈 纤 
溶 ,凝血 双 相 阻 断 , 理 论 上 最 适合 DIC 的 治疗 ,常用 剂量 每 

日 8 万 一 10 万 U, 分 2 一 3 次 使 用 ,或 首 剂 5 万 U, 随 后 每 小 
时 1 万 U, 缓 慢 静 脉 注射 。 

(三 ) 其 他 可 能 有 益 的 治疗 手段 

1. 抗 凝血 酶 ”AT 是 一 种 重要 的 凝血 抑制 物 ,急性 
DIC 病例 中 ,80% 可 有 AT 的 消耗 性 减少 ,肝素 治疗 又 可 加 
剧 AT 水 平 的 下 降 ,这 不 仅 加 速 加 重 DIC 病理 过 程 ,也 导致 
肝素 疗效 不 佳 和 出 血 并 发 症 增多 。 在 临床 研究 中 发 现 ,AT 
可 改善 DIC 患者 实验 室 参数 ,减少 出 血 、 纠 正当 血 异常 ,但 
不 能 降低 死亡 率 。 因 此 在 欧洲 和 日 本 对 AT 使 用 存在 明显 
分 歧 : 英 国 指 南 不 推荐 使 用 ,而 日 本 专家 共识 却 强烈 推荐 。 

2. 组 织 因 子 通路 抑制 剂 、TFPI 抑制 TF 的 活性 ,理论 
上 对 DIC 治疗 有 益 . 在 败血症 患者 中 开展 的 TFPIU 期 临 
床 中 显示 了 预期 的 治疗 效益 ,但 在 焉 期 临床 中 .患者 存活 率 
来 显示 有 显 车 改善。 

3. 活化 蛋白 C 蛋白 C E DIC 发 病 中 起 了 重要 
作用 ,补充 APC 可 能 对 DIC 治疗 有 益 、 在 动物 实验 中 ,应 





















第 七 章 ” 止 血 与 血栓 


用 APC 制剂 显示 能 有 效 降 低 病 死 率 和 器 官 功能 衰竭 。 但 
是 在 最 近 的 关于 APC 治疗 成 人 感染 性 休克 的 临床 研究 结 
有 果 显 示 , 即 使 在 严重 的 蛋白 C 缺乏 的 感染 性 休克 病例 中 ， 
使 用 APC 也 不 能 降低 死亡 率 , 因 此 应 完善 有 效 的 治疗 方 
案 , 改 善 预 后 仍 任 重 而 道 远 。 
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第 十 四 节 ”血栓 形成 与 血栓 

栓塞 性 疾病 概述 

王 伟 光 “” 程 韵 枫 

血栓 是 血液 成 分 在 血管 或 心脏 内 脐 表 面 形成 的 凝 块 或 

沉积 物 。 血 栓 恰 塞 性 疾病 指 由 于 先天 遗传 性 或 后 天 获得 性 

原因 ,导致 患者 止血 和 抗 血 栓 机 制 失衡 .引起 血泪 块 阻塞 血 

管 的 疾病 。 血 栓 并 非 一 种 永久 的 结构 . 它 经 历 延 他 

溶解 ,机 化 ,再 道 和 针 化 ,栓塞 不 同 的 病理 过 程 , 该 组 疾病 是 
当今 世界 上 致 病 、 致 蝴 . 致 死 的 主要 原因 。 














【血栓 形成 机 制 】 


早 在 1845 年 德国 病 





家 Virchow 就 提出 血栓 形成 








机 制 二 说 . 即 血 管 壁 的 损 衔 . 血 流 的 紊乱 和 血液 成 分 
的 异常 。 经 过 160 多 年 的 临床 和 实验 研究 .下 
随 着 子 生物 商学 和 生物 化 学 的 发 展 , 对 其 发 








病 机 制 有 更 丰 当 的 认识 。 


2509 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


(一 ) 血管 壁 的 损伤 、 引 起 血管 损伤 的 原因 包括 机 械 
因素 (血液 流动 产生 的 切 变 应 力 \ 血 管内 压力 及 机 械 性 损 
伤 ) :化 学 物 和 代谢 产物 ;感染 因素 (细菌 病毒 及 内 毒素 血 症 
的 作用 ) 及 免疫 因素 。 

1. 血管 内 皮 细 胞 的 抗 血栓 形成 作用 

(1) 生成 和 释放 促进 血管 松弛 的 物质 :主要 包括 内 上 色 
衍生 恰 弛 因子 (endothelial-derived relaxing factor, EDRF) 
和 前 列 环 素 E (prostacyclin I ,PG )。EDREF 实质 是 内 皮 
衍生 的 一 氧化 氮 (NO), 它 激活 血小板 鸟 疹 酸 环 化 酶 ,使 
cGMP 增加 ;PGL 是 内 皮 细 胞 磷脂 代谢 产物 , 它 与 血小板 
膜 上 相应 受 体 结合 ,激活 腺 背 酸 环 化 酶 ,使 cAMP 增加 。 
cGMP 和 cAMP 协同 可 发 挥 舒张 血管 及 抑制 血小板 聚集 
了 | 作用 。 

(2) 生成 和 释放 抑制 血小板 黏附 和 聚 集 的 物质 ; 除 
EDRF 和 PGE 外 ,血管 内 皮 细胞 上 ADP 酶 能 水 解 血小板 
诱 聚 剂 ADP, 生 成 AMP 和 腺 苷 ,后 者 具有 抑制 血小板 聚集 
的 作用 。 

(3) 生成 抗 凝 类 物质 :血管 内 皮 细 胞 膜 表面 结合 的 大 
旦 硫 酸 乙酰 肝素 ;分 刻 抗 凝 血 酶 (antithrombin. AT) ;合成 
分 泌 凝 血 酶 调节 蛋白 (thrombomodulin, TM) ; 产生 组 织 因 
子 途 径 抑 制 物 (tissue factor pathway inhibitor,TFPI) 及 细 
驳 表 面 分 布 蛋白 C(protein C， PC) 受 体 。 上 述 物 质 均 抑 制 
血栓 形成 。 

(4) 释放 促进 纤 溶 活性 的 物质 ; 血管 内 皮 细 胞 合成 和 
分 泌 组 织 型 纤 溶 酶 原 激活 剂 Ctissue plasminogen activator, 
t-PA) 和 尿 激酶 型 纤 溶 酶 原 激 





、 ; 活 剂 (urokinase type plas 
THDogen activator,uPA) ,完整 的 血管 内 皮 细 胞 表面 存在 t 
PA 和 纤 ; 海原 受 体 ,两 者 能 促进 纤 溶 活性 -。 

(5) 血管 内 皮 细胞 可 摄取 或 破坏 促进 血小板 聚集 的 物 

质 如 5- 羟色胺 。 

2. 血管 壁 的 促 血 栓 形 成 作用 

1) 内皮 细胞 产生 内 皮 崇 -1(endothelin-1, ET-])、 是 
目前 所 知 最 强烈 的 缩 血管 物质 。 

(2) 血管 内 皮 细 胞 合成 和 分 泌 茜 附 分 子 包括 von WiL 
lebrand 因子 (vyWE), 于、 、V 型 胶原 及 效 血 广 丝 感 佛 自 
(thrombospondin,TSP) ,纤维 联接 蛋白 ( fibrinectin, Fn) 。 
YWF 是 参与 血小板 与 血管 基底 膜 科 附 的 主要 恒 白 。 

(3) 内 皮 细 胞 产生 血小板 活化 因子 (Cplatelet activating 
factor.PAF) 是 迄今 所 知 最 蝇 的 血小板 诱 聚 剂 。 

(4) 血管 内 皮 细 胞 表达 组 织 因子 (tissue factor, TF), 
TF 是 跨 膜 糖 蛋 白 , 在 血管 外 层 的 平滑 肌 细 胞 、 成 纤维 纪 
胞 .性 形 细胞 和 树 突 状 缚 胞 可 恒定 表达 ,以 备 止 页。 而 正常 

情况 下 .血管 内 皮 细 胞 、 单 核 细胞 ,中 性 粒 细 胞 及 [8 

不 表达 TF 活性 :在 病理 因素 ( 缺 气 .内 毒素 .IL 1 ,TNEF 等 

作用 扩 . 可 户 动 血管 内 皮 细 胞 和 单 核 细胞 TF 诱导 性 表达 

导 签 而 液 医 癌 

和) 而 管内 上 细胞 表达 区 Ya 活性 .并 结合 活化 的 




























(Xa) 加 速 内 皮 细 胞 表面 凝血 酶 原 的 激活 。 

(6) 血管 内 皮 细 胞 合成 分 泌 纤 溶 酶 原 激活 物 抽 制剂 -1 
(plasminogen activator inhibitor-1, PAT1), 

血管 壁 的 损伤 主要 导致 其 抗 栓 和 促 栓 机 制 失衡 ,如 促 
进 血 小 板 的 医 附 聚集 和 活化 (vWF、Fn、PAF 释放 增多 ); 血 
管 壁 的 痉挛 (ET-1 增多 ,PGI。 和 EDRF 减少 ); 促 凝 活性 增 
强 (TF 表达 ); 抗 凝 活性 下 降 ; 纤 溶 机 制 异 常 。 

(二 ) 血 流 的 紊乱 血液 是 一 种 非 牛顿 流体 . 意 即 血 流 
缓慢 ( 低 切 变 应 力 ) 导 致 血 和 共度 升 高 ， 而 黏度 升 高 加 重 血 流 
缓慢 。 凝血 因子 局 部 的 堆积 , 单 核 - 巨 蜂 细胞 系统 清除 作用 
受 限 , 易 形成 静脉 血 恰 。 当 血 流速 很 快 (高 切 变 应 力 ) ,在 血 
管 分 义 处 易 形 成 灌流 ;造成 血管 壁 损伤 、 内 皮下 胶原 的 暴 
如、 红细胞 内 ADP 的 释放 及 血小板 的 活化 , 易 形成 动脉 
血栓 。 

(三) 血液 成 分 的 改变 

1. 血小板 的 变化 “血小板 膜 表 面 糖 蛋 白 (GP) Tb 在 
血小板 静 息 的 状态 下 即 可 与 vWF 结合 而 发 生 黏 附 反 应 ,而 
血小板 聚集 必须 依靠 血小板 的 活化 才能 实现 ,GP [[b-lla 
的 表达 是 血小板 活化 的 基础 。 血 小 板 激 活 方式 有 三 种 : 
人 @@ 释 放 5-HT 或 ADP。 血 小 板 受 ADP 刺激 后 ,GPTb- 了 a 
的 表达 ;接触 产物 生成 活性 (CFPA) 和 胶原 诱导 的 凝血 活 
性 (CICA) 从 血小板 膜 磅 脂 成 分 释放 ,分 别 激活 因子 对 和 内 
子 半 ,参与 凝血 反应 。 加 依赖 于 花生 四 烯 酸 代谢 过 程 中 
TXA; 的 产生 。TXAs 激活 的 血小板 磷脂 酰 丝 所 酸 由 膜 内 
向 外 策 转 ,形成 PF, ,启动 凝血 过 程 。@ 胶 原 和 凝血 酶 刺激 
血小板 释放 PAF, 促 进 纤维 贷 白 原 和 GP 了 Ib- 了 a 的 结合 。 

活化 的 血小板 胞 质 中 Ca2- 浓度 升 训 ,其 促 凝 作用 体 
现在 以 下 几 个 方面 :OD 磷脂 酰 丝 氨 酸 通过 磷脂 翻转 酷 的 作 
用 从 膜 内 侧 转移 到 蜡 表 面 ,与 凝血 因子 X 、 人 a、 许 a、V 相互 
作用 形成 凝血 酶 原 酶 .从 而 启动 血小板 表面 的 凝血 反应 。 
@GPIla 上 的 纤维 蛋白 原 受 体 在 静 息 血小板 上 是 通过 凝血 
酶 原 上 的 RGD 与 凝血 酶 原 结合 ,在 血小板 活化 时 ,结合 在 
GPTa 上 的 凝血 酶 原 迅 速 被 纤维 盘 白 原 取 代 后 "1 天 速 形 成 
凝血 栈 。@ 活 化 血小板 表面 存在 效应 细胞 往 自 酶 受 体 -1 
Ceffector cell protease receptor-1) 能 与 Xa 结合 .参与 凝血 
及 应 。@ 活 化 的 GPIb 可 激活 条 。 

血小板 由 诱导 剂 和 面 流 切 变 应 力 两 个 方面 引 丰 聚集 。 
诱导 剂 可 分 为 以 下 几 种 ;四 弱 作用 :ADP、 儿 茶 酚 胶 、 血 管 
加 压 达 ; 色 中 等 作用 ,TXA, ;@ 强 作用 :凝血 酶 胶原 ,PAF。 
切 变 应 力 引起 血小板 聚集 包括 以 下 两 种 情况 ,在 低 切 变 应 
力 (18mNynms) 下 .GPJTb- 由 a. 纤 维 蛋白 原 .Ca2” 参与 了 


















集 过 程 ;在 高 转变 应 力 (108mN/mm’) 下 , 除 GPILb- la、 绎 
维 集 御 原 、Cas 外 , 尚 有 GPTb 和 vWF 参与 。 





血小板 功能 亢进 是 引起 血栓 形成 的 常见 原因 ,具体 表 
现在 : 血小板 对 诱导 剂 的 敏感 性 升 高 ; 释放 反应 增强 
CTXA; .PF; .8 TG 的 作用 ); 血小板 抗 纤 溶 活 性 增强 ( 血 小 
板 合成 释放 PALI.TGF 8 加强 内 皮 细 胞 合成 PAL1)。 几 








是 血管 内 皮 损 伤 、 血 流 切 变 应 力 改变 、 某 些 药物 和 各 种 疾病 
(SLE、TTP、DIC、HUS 和 冠 心病 等 ) 都 可 导致 血小板 活化 
而 形成 血栓 。 另 外 血小板 数量 增多 特别 是 超过 800X10?/ 
L 时 有 明显 的 血栓 形成 倾向 。 

新 近 的 研究 表明 ,血小板 膜 糖 蛋白 基因 变异 与 血栓 形 
成 也 有 一 定 的 关系 ,GPJ1a 基因 的 PLY 多 态 性 与 急性 血栓 
形成 之 间 相 关 ;GPTa 基因 的 2 多 态 性 及 GPIba 的 Ko 多 
态 性 .可 变数 日 串联 重复 序列 C(VNTR) Kozak 多 态 性 均 与 
血栓 形成 有 关 。 

2. 凝血 因子 异常 ”研究 表明 ,纤维 蛋白 原 增 加 (肥胖 、 
袜 尿 病 、 高 脂 血 症 等 )、 因 子 证 活性 增高 (吸烟 .口服 避孕 药 、 
饮酒 ) 是 动脉 粥 样 硬化 血栓 形成 的 两 大 独立 危险 因素 。 纤 
维 蛋白 原 及 因子 看 结构 异常 ,手术 和 创伤 使 凝血 因子 划 、 
代 、X 升 高 均 有 利于 血栓 形成 。 先 天 性 凝血 因子 V 、 贡 增高 
患者 常 伴 有 自发 性 血栓 形成 倾向 。 

3. 抗 凝 系统 减弱 ”先天 性 AT- 思 减少 或 缺乏 、 获 得 性 
AT- 芽 消耗 过 多 、 蛋 白 C 和 S 缺乏 症 以 及 肝素 辅 因子 
《HC- 卫 ) 缺 乏 , 均 有 利于 血栓 形成 。 

4, 纤 溶 活性 过 低 ” 先 天 性 因子 贡 缺 乏 证 导致 患者 纤 
维 蛋 白 溶解 系统 的 内 激活 途径 缺陷 ;广泛 的 内 皮 细胞 损伤 
导致 t-PA 释放 耗 记 ;大 手术 和 严重 创伤 时 纤 溶 抑制 物 (os 
巨 球 蛋 白 ) 增 多 ;异常 纤维 蛋白 原 对 凝血 酶 反应 差 ,形成 纤 
维 蛋白 缓慢 ,但 形成 的 异常 纤维 蛋白 对 纤 溶 酶 不 敏感 等 因 
素 均 易 造 成 血栓 性 疾病 。 

5. 白细胞 因素 ”白细胞 在 正常 情况 下 对 血管 内 皮球 
附 作用 轻微 ,在 病理 情况 下 明显 增加 。 粒 细胞 和 单 核 细 胞 
表面 者 有 锯 附 受 体 ( 一 种 糖 强 白 复 合体 CD11/CD18). 可 增 
加 白细胞 对 内 皮 的 黏附 作用 ,黏附 后 又 释放 一 系列 血管 毒 
性 物质 (如 中 性 弹力 酶 . 白 三 烯 ,氧化 物质 .IL-1 TNF、 胶原 
艇 等 ) ,降低 了 内 皮 细 胞 抗 栓 功 能 ;病理 情况 下 单 核 细胞 表 
面 可 诱导 性 表达 TF, 启动 凝血 反应 。 急 性 早 幼 粒 细胞 白 血 
病 , 病 态 的 早 幼 粒 细 胞 释放 促 凝 物质 ,诱发 DIC。 

6. 副 凝 现象 ” 指 体 内 非 凝 血 酶 依赖 性 的 类 纤维 蛋白 
沉积 过 程 。 在 体内 血 流 较 快 部 位 ,虽然 有 凝血 酶 的 产生 太 
纤维 重 白 单 体 的 形成 ,但 由 于 稀释 作用 ,纤维 蛋白 稳定 内 子 
浓度 较 低 , 纤 维 蛋 白 单 体 可 与 纤维 级 白 原 白 较 大 
的 降解 产物 形成 可 溶性 纤维 入 白 单 体 复合 物 。 这 些 复合 物 
可 以 被 单 核 巨 噬 细 胞 系统 春 噬 ,在 微 循 环 中 沉淀 下 来 。 
PE 中 性 粒 细胞 释放 的 某 些 蛋白 质 均 可 使 纤维 慢 白 单 体 
从 可 维 蛋 白 单 体 复 合 物 中 解 离 出 来 ,并 通过 氨 钾 而 
罕 合 沉淀 ,形成 微 血 窒 。 


【分 类 】 
血栓 的 主要 构成 为 血小板 .白细胞 ,红细胞 和 纤维 恒 


门 。 按 性 质 与 组 成 可 分 六 类 ;血小板 血栓 ,白色 血栓 ,红色 
人 血栓、 混合 性 血栓 、 微 血栓 、 感染 性 血 答 。 仅 以 备 小 酸 





































































集 
市 成 的 栓 子 常 发 生 于 微血管 ;血小板 答 子 伴 有 纤维 借 自 构 
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成 白色 血栓 ,见于 动脉 粥 样 硬化 斑 块 ;红色 血栓 多 发 生 于 静 
脉 ,局 部 血 流 缓慢 为 先决 条 件 ;混合 血栓 最 常见 ,包含 所 有 
四 种 成 分 ,可 见于 动脉 静脉 ,或 心脏 部 位 ; 微 血 栓 有 紧密 的 
纤维 蛋白 束 组 成 ,主要 见于 DIC; 感 染 性 血栓 以 内 皮 损伤 为 
基础 ,血栓 中 有 白细胞 或 细菌 的 聚集 。 临 床上 将 血栓 分 为 
动脉 血栓 、 静 脉 血栓 动静 脉 血 栓 和 微血管 血栓 ,一 般 而 言 . 
血小板 活化 是 动脉 血栓 形成 的 基础 ,凝血 - 抗 凝 异常 / 血 流 
缓慢 易 造 成 静脉 血栓 。 血 栓 栓 塞 性 疾病 的 临床 分 类 见 表 
ZO 











表 20-7-7 血栓 性 疾病 的 临床 分 类 
累及 血管 相关 疾病 





动脉 血栓 动脉 粥 样 硬 化 ( 脑 血 栓 形 成 心肌 梗死 
糖尿 病 
血栓 闭塞 性 脉 管 炎 
骨 通 增殖 性 肿瘤 (真性 红细胞 增多 连 、 
血小板 增多 症 ) 


肺 血栓 栓塞 

深部 静脉 血栓 形成 (手术 、 感 染 、 烧 伤 、 
器 官 移植 ,心力 衰竭 ) 

肝 门静脉 系统 

肾 静 脉 

散 股 静脉 (肥胖 ,年 老 , 制 动 ) 

浅 表 静 脉 血栓 形成 (血栓 性 静脉 炎 ) 


话 脉 血栓 


动 -静脉 血栓 





医 源 性 (手术 、 导 管 、 低 


合 ` 口 服 避孕 药 、 抗 < 





微 血 栓 DIC 


HUS 

肾炎 

视网膜 中 央 动 脉 阻塞 
突 发 性 耳 合 


血栓 形成 的 过 程 基本 可 以 分 两 个 阶段 ， 


-为 血栓 形成 





前 者 有 备 给 形成 乔 向 或 血栓 尚 不 是 以 影响 胜 器 血液 供应 、 
临床 表现 轻微 .诊断 困难、 因此 .预示 血栓 形成 前 的 高 涛 状 
验 诊断 尤为 重要 、 
(一 ) 实验 室 检 查 
表 20-7-8-. 





态 实 


血 徐 性 疾病 当 用 实验 诊断 项 是 见 
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表 20-7-8 血栓 性 疾病 实验 诊断 项 目 























类 别 常用 诊断 项 目 分 子 标志 物 
血管 壁 与 内 出 血 时间 ET-1 
皮 细 胞 (国际 出 血 时 间 测 ”vWF 
定 器 法 ) T™ 
Weible-Palade 小 体 
6-ket-PGFi。 
血小板 数量 血小板 计数 BTG 
与 功能 PAdT PP, 
PAgT GMP-140 
PF: 有 效 性 TSP 
TXB; 
5-HT 
GPIb-ITa 
血小板 胞 质 内 钙 离 
子 
凝血 功能 APTT 区 
PT 区 
i FPA-16 
凝血 因子 活性 、 抗 。FPB14 
原 性 SFMC 
抗 凝 蛋白 AT- 焉 TEFPI 
蛋白 C.S 活 性 . 抗 。TAT 
原 性 PCP 
纤 溶 系统 PLG 活性 ,抗原 性 BBi-:s 和 BBis.s2 
D- 二 聚 体 
FDP 
tPA 
uPA 
PAI 
白细胞 白 三 烯 B， 
免疫 球 蛋 白 家 族 秋 
附 分 子 
(二 ) 器 械 检查 


1 血管 造影 包括 动静 脉 造影 ,能 显示 血栓 的 部 位 ， 
但 由 于 是 创伤 性 检查 .部 分 患者 碘 过 敏 .检查 本 身 可 损伤 血 
管内 皮 引 起 血性 形成 , 故 受 到 一 定 限 制 。 
2. 超声 多 普 勒 检查 ”包括 多 普 惑 频谱 和 彩色 多 普 勒 
洽 得 : 前 者 可 反映 血 流 持续 时 间 ,流速 . 血 流 信号 的 强 弱 及 
血 流 的 方向 ;后 者 可 测定 血 流 的 方向 ,流速 ,血管 管 径 及 有 
无 血 流 存在 。 
3. CT 和 MRI 血管 造影 术 ”可 精确 诊断 实质 脏 器 中 血 
性 形 成 的 宰 弦 病灶 ,但 对 肢体 血管 血 检 形 成 的 诊断 不 理想 。 
4 数字 减 影 血管 造影 术 
与 点 
5 放射 性 核 素 检查 




















能 部 服 常 规 血 管 造影 的 
通过 放射 性 惊 索 怀 记 纤维 盘 三 


号 地 


原 和 血小板 来 检测 。 


【血栓 栓塞 性 疾病 

易 栓 症 (thrombophilia) : 血栓 的 形成 主要 和 血管 壁 的 
异 党 .血液 成 分 的 改变 或 血 流 兰 乱 有 关 , 这 些 改变 可 以 是 先 
天 遗传 的 或 后 天 获得 的 ;可 以 是 生理 性 的 (比如 年 老 ) 或 是 
病理 性 的 (比如 肿瘤 ,药物 等 );。 既 往 曾 用 血栓 前 状态 、 高 凝 
状态 .血栓 形成 综合 征 来 命名 这 种 病理 状态 。 自 从 1965 年 
Egeberg 采用 易 栓 症 的 概念 报道 了 一 例 家 族 踪 传 性 抗 凝血 
酶 缺乏 症 后 , 易 栓 症 的 含义 被 逐步 扩大 ， 目前 认为 , 易 栓 证 
不 是 单一 的 疾病 ,而 是 指 由 于 抗 凝 蛋 白 .凝血 因子 、 纤 溶 蛋 
白 等 的 遗传 性 或 获得 性 缺陷 或 存在 获得 性 危险 因素 而 容易 
发 生 血 栓 栓 塞 的 疾病 状态 。 易 栓 证 的 病因 分 类 见 表 20- 


9s 





表 20-7-9 ” 易 栓 症 的 分 类 
先天 遗传 性 易 栓 症 后 天 获得 性 易 栓 症 
(一 ) 天 然 凝 血 抑制 物 缺乏 〈 一 ) 易 栓 疾 病 
1. 遗传 性 抗 凝 血本 . 抗 磷脂 综合 征 
2. 肿瘤 性 疾病 





(AT) 缺 乏 症 

2. 遗传 性 蛋白 C(PC) 3, 后 天 性 凝血 因子 
缺乏 症 水 平 升 商 

3. 遗传 性 得 白 SCPS) 4. 获得 性 抗 凝 绰 白 
缺乏 症 缺乏 

4. 跟 传 性 肝素 辅 因子 - 5. 糖尿 病 
了 [缺乏 症 6. 骨 丹 增生 性 疾病 

(二 ) 凝血 因子 缺陷 7. 肾病 综合 征 

1. 遗传 性 抗 活化 的 蛋 8. 阵 发 性 睡眠 性 血 

白 C 症 :因子 V 红 人 型 自 尿 症 


Leiden、 因 子 V 香港 (二 ) 易 栓 状态 


等 ,年龄 增加 
2. 凝血 酶 原 20210A .血栓 形成 既往 史 
基 局 






. 创伤 及 围 术 期 
. 妊娠 和 产 裤 期 


区 
F 常 纤维 蛋白 原 血 











1 
2 
3. 长 时 间 制 动 
4 
6 








4. 凝血 因子 如 缺乏 症 ey 
(三 ) 纤 溶 价 白 缺陷 re 
1 异世 竹 原 血 症 


2. 组 织 型 纤 溶 酶 原 活 
化 物 (t-PA) 缺 乏 
3. 纤 溶 酶 原 活 化 抑制 
物 1(PAIL1) 增 多 
(四 ) 血小板 功能 障 但 
熏 性 血小板 综合 征 
(五 ) 代谢 缺陷 
1. 高 同型 半 胱 氮 酸 血 
症 





2. 镶 组 氮 酸 糖 组 和 让 增 


多 辣 












(一 ) 先天 遗传 性 易 栓 症 ” 天然 凝 血 抑制 物 缺乏 症 中 ， 
AT、PC 和 PS 的 缺乏 在 西方 的 检 出 率 低 于 1%, 在 我 国 的 
人 群 中 检 出 率 不 详 。 这 些 天 然 抗 凝 蛋白 缺乏 的 杂 合子 发 生 
血栓 的 危险 性 比 正常 人 约 升 高 10 倍 ,其 中 以 抗 凝 血 酶 缺乏 
的 危险 性 最 高 ; 纯 合 子 极为 罕见, 患者 往往 于 出 生 后 不 久 发 
生 致死 性 血栓 形成 。 在 高 加 索 人 群 中 . 约 10% 的 深 静 脉 血 
栓 患 者 可 发 现存 在 天 然 凝 血 抑制 物 的 缺陷 ,而 在 中 国人 群 
中 , 检 出 率 高 达 50%, 与 其 他 亚洲 国家 相似 。 因 此 AT、PC 
和 PS 缺乏 似乎 是 亚洲 人 种 最 常见 的 遗传 性 易 栓 因 素 。 
凝血 因子 缺陷 中 ,FV Leiden 最 初 报道 于 1994 年 ,是 
高 加 索 人 群 中 最 常见 的 遗传 性 易 栓 缺陷 ,总 人 群 中 的 检 出 
演 疝 达 5 为; 静脉 血栓 患者 中 的 检 出 率 为 20%; 易 栓 症 患 者 
















可 
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中 的 检 出 率 可 达 50%。FV Leiden 具有 抗 活化 蛋白 C 的 
特性 , 即 不 易 被 活化 的 蛋白 C 降 解 .血浆 中 因子 Va 水平 升 
高 ,导致 血栓 形成 的 危险 性 升 高 。 杂 合子 者 静脉 血栓 的 危 
险 性 升 高 3 一 8 倍 , 纯 合子 者 升 高 50 一 80 倍 。 虽 然 FV Leiden 
的 血栓 危险 性 低 于 天 然 抗 凝 蛋白 缺乏 者 .但 由 于 人 群 携带 率 
高 , 故 最 为 常见 ,即便 纯 合 子 的 检 出 率 也 在 1/5000。 凝 血 酶 
原 20210A 突变 是 由 于 凝血 酶 原 3 端 非 翻 译 区 第 20210 核 苷 
酸 发 生 了 突变 (G 变 成 A) ,最 终 导致 凝血 酶 原水 平 升 高 。 在 
高 加 索 人 群 中 ,凝血 酶 原 20210A 突变 的 检 出 率 达 2% 一 

3%, 在 亚洲 国家 检 出 率 几 乎 为 零 。 凝 血 酶 原 20210A 携带 者 

血栓 危险 性 升 高 约 3 倍 ,在 静脉 血栓 患者 中 , 检 出 率 为 6%。 

先天 遗传 性 易 栓 证 临床 特征 见 表 20-7-10。 


























表 20-7-10 ”先天 遗传 性 易 栓 症 临床 特征 














病因 分 类 血栓 特征 发 病 机 制 遗传 方式 
一 、 天 然 凝 血 抑制 物 缺乏 
AT 缺陷 静脉 血栓 不 能 抑制 凝血 酶 和 Xa AD 
叶 索 和 畏 因 子 开 缺 陷 静脉 血栓 不 能 抑制 凝血 酶 AD 
蛋白 C 缺陷 欧 脉 血栓 不 能 生成 APC 以 灭 活 Va、 Wa AD/AR 
筷 白 S 缺 陷 况 .动脉 血栓 减少 PC 的 活性 AD 
二 、 凝 血 因子 缺陷 
APC 抵抗 静脉 血栓 Va 异常 ,不 被 APC 灭 活 AD 
纤维 蛋白 原 结构 异常 静脉 血栓 为 主 异常 纤维 蛋白 不 易 纤 溶 AD 
下 缺陷 六 、 动 脉 血栓 纤 溶 内 激活 途径 缺陷 AD 
凝血 酶 原 G20210A 静脉 血栓 凝血 酶 原 活性 升 高 不 详 
自 缺 陷 
原 缺 陷 静脉 血栓 纤 溶 酶 缺乏 , 纤 溶 活性 下 降 AR/AD 
放 隘 得 静脉 血栓 纤 溶 酶 原 不 能 活化 AD 
PAI 活性 升 高 更 ,动脉 血栓 中 和 tPA AD 
富 组 氨 酸 糖 蛋白 增多 动脉 血栓 为 主 结合 纤 溶 酶 原 . 纤 溶 活性 下 降 AD 
四 、 血 小 板 功能 障碍 
狐 性 血小板 综合 征 动脉 血栓 为 主 血小板 聚集 性 增高 AR 
五 、 代 谢 缺 陷 
高; 同型 半 胱 氮 酸 血 症 动脉 血栓 内 皮 细 胞 中 毒 .血管 止血 机 制 率 乱 AR 












注 :AD: 常 染色 体 显 性 遗传 ;AR: 党 染色 体 隐 性 遗传 


1. 抗 凝血 酶 缺乏 症 (antithrombin deficiency) 临床 表 
现下 要 为 静脉 血栓 形成 ,多 发 于 下 上 肢 深 部 静脉 ,其 次 为 入 静 
脉 ,肠系膜 静脉 。 约 有 半数 患者 发 生 肺 栓塞 ,少数 发 生 脑 醒 
死 ,动脉 血栓 并 不 多 见 。 本 症 的 实 开 主要 通过 肝素 
输 因 子 活性 血浆 AT 活性 、 血 浆 AT 抗原 和 交叉 免疫 电泳 
来 进行 。 

Lane 于 1997 年 根据 基因 突变 位 点 与 性 质 .结合 临床 
表 型 和 吉 果 ,将 本 症 分 为 两 型 :了 型 :血浆 











1 
AT 会 地 与 活性 平行 下 降 ,通常 仅 达 正常 值 的 501 
型 :血浆 AT 例 量 正常 ,而 活性 下 降 。 根 据 基因 人 缺 队 
的 功能 异常 .又 分 为 以 下 个 迹 型 RS( 反 应 位 点 功能 异 
常 )、L HBSGE 素 结合 位 点 功能 异常 )、ILPE( 多 种 分 子 扎 






陶 ) ,遗传 性 AT 缺陷 症 的 分 型 见 表 20-7-11。 





表 20-7-11 遗传 性 AT 缺乏 症 的 分 型 
天 结 交 
i 2 
I | y y 正常 
IRS + 正常 正常 
I HBS 正常 Y 正常 蔷 第 
IPE y Y y 异常 





本 症 的 治疗 包括 :AT 浓缩 剂 .适用 于 短期 或 紧急 情况 
下 治疗 .能 迅速 提升 血浆 AT 水 平 . 首 剂 50~70U kg ,人知 日 








第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


1 次 . 输 注 1U/kg 可 使 血浆 活性 升 高 1% 一 1.5%; 肝 素 , 应 
配合 AT 浓缩 剂 使 用 ; 华 法 林 , 在 长 期 治疗 中 使 用 ; 溶 栓剂 ， 
适用 于 致命 性 血栓 形成 ,如 肺 栓塞 。 

2. 蛋白 C 缺乏 症 (protein C deficiency) ”本 症 以 静脉 
血栓 多 见 , 如 下 肢 深部 静脉 血栓 、 肺 栓塞 、 浅 表 血 栓 性 静脉 
炎 等 , 约 20% 的 患者 发 生动 脉 血性 或 心肌 梗死 。 手 术 、 创 
伤 .妊娠 或 口服 避孕 药 均 能 诱发 血栓 形成 。 实 验 室 主要 通 
过 检测 PC 含量 和 活性 进行 分 型 , 见 表 20-7-12。 

表 20-7-12 ”遗传 性 PC 缺陷 症 的 分 型 























活 性 
型 别 含量 
抗 凝 活性 蛋白 酶 活性 
了 Y Y Y 
I 党 Y Y 
Hb 正常 y 正常 





无 血栓 形成 的 杂 合 子 通常 无 须 预防 治疗 ,但 应 避免 外 
伤 \ 和 手术、 口服 避孕 药 等 。 肝 迷 和 华 法 林 可 作为 预防 血栓 形 
成 的 药物 .但 华 法 林 治疗 中 应 避免 发 生出 血性 皮肤 坏死 ,在 
华 法 林 治 疗 前 2 天 ,应 输 注 PC 浓缩 剂 . 新 鲜血 浆 以 提高 血 
浆 PC 浓度 .PC 浓缩 剂 以 39U/kg 静脉 滴 注 .每 18 小 时 1 
次 ,可 使 血浆 PC 活性 达到 50%; 输 注 0.45U/kg 可 使 血 妆 
活性 增高 1%。 

3. 熏 自 S 缺乏 症 (protein S deficiency) 本 证 以 静脉 
血栓 形成 多 见 ,发 病 部 位 如 股 静 脉 . 肾 静 脉 . 门 脉 系统 等 , 约 
30% 发 生 肺 栓塞 。 动 脉 血 恰 并 非 少见 ,多 见于 年 经 人 ,发 生 

膜 动脉 栓塞 ,心肌 梗死 、 脑 梗死 等 。 宝 检 查 提示 
用 活性 降低 是 本 症 的 主要 特征 。 本 症 的 分 型 见 表 
























表 20-7-13 遗传 性 PS 缺陷 分 型 
ES 











型 别 让 游离 蛋白 S 活性 
总 蛋白 S 游离 蛋白 S 
I + + + 
I 正常 正常 y 
也 正常 Y Y 
日前 尚 克 PP 剂 提供 .可 参照 PC 缺陷 症 治疗 , 媳 





铸 寻 女 可 给 巴 肝 来 以 降低 血栓 形成 的 风险 。 

4 抗 活化 蛋白 C 与 FV Leiden(activated protein C re- 
Sisiance, factor V Leiden) 活化 熏 记 (抵抗 [APCR) 足 5 
PTT 斌 验 中 纺 标 本 加 入 活化 货 站 局 与 坟 加 相 比 .APTT 
不 延长 或 不 明显 延长 的 现象 ,其 中 重要 的 原因 在 于 FEV 分 
广 中 精 禹 股 3906 突变 为 丛 贷 酰 腕 所 致 .这 种 突变 造成 FS 
能 够 对 抗 APC 的 炎 洒 南下 首先 在 上 薪 乞 Leiden 发 现 . 故 
FY Leiden 只 是 APCR 的 一 个 特例, 蚌 者 
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并 非 等 同 关系 。 

临床 玫 现 以 深 共 脉 血栓 形成 为 主 ,如 肺 栓塞 ,也 可 蛇 及 
门静脉 系统 .眼底 静脉 和 发 生 浅 表 血 栓 性 静脉 炎 。 首 次 发 
病 年 龄 18 一 53 岁 . 平 均 28 岁 。 实验 室 检 查 可 先 以 APCR 
初步 筛选 ,随后 做 基因 分 析 了 予以 确诊 。 对 本 症 无 血栓 形成 
员 者 ,在 手术 .妊娠 等 情况 下 给 予 顶 防 性 抗 凝 治疗 ;有 血栓 
形成 史 者 .治疗 原则 基本 同 AT、PC、PS 缺陷 者 , 土 华 法 林 
长 期 治疗 。 

(二 ) 获得 性 易 栓 症 

1 抗 磷脂 综合 征 (antiphospholipid syndrome, APS) 
抗 磷脂 抗体 主要 包括 狼疮 型 抗 凝 物 和 抗 心 磷 脂 抗体 :是 获 
得 性 易 栓 症 的 最 常见 原因 ， 由 抗 磷脂 抗体 引起 的 一 组 相关 
的 临床 症候 群 称 为 抗 磷脂 综合 征 (APS) 。 抗 磷 旧 抗 体 在 系 
统 性 红斑 狼疮 阳性 率 约 为 5 外 。 本 证 血栓 形成 的 发 生 率 
约 30%%~40 色 , 血 检 既 可 发 生 于 动脉 ， 也 可 发 生 于 静脉 ,但 
以 静脉 为 主 , 占 70% 左 右 , 抗 磷脂 抗体 阳性 患者 发 生 静 肪 
血栓 的 危险 性 比 正常 人 高 约 10 倍 。 在 一 些 抗 友 脂 抗体 阳 
性 患者 的 血清 中 发 现 了 针对 PC、PS 或 凝血 本 调节 蛋白 等 
抗 凝 蛋白 的 抗体 ,这 也 许 能 部 分 解释 患者 的 易 栓 倾向 。 抗 
磷脂 抗体 还 可 能 通过 影响 血小板 活性 ,血管 内 皮 功 能 而 诱 
发 血栓 形成 。 可 能 缘 于 胎盘 血管 的 外 栓 形成 :习惯 性 流产 、 


胎 死 宫 内 ,早产 和 胎儿 发 育 迟 绥 是 抗 亿 脂 抗体 相关 的 常见 
并 发 症 。 


肿瘤 相关 的 血栓 形成 和 血栓 性 静脉 
炎 称 为 Trousseau 综合 征 (Trousscau syndrome)。 泪 
瘙 患 者 中 静脉 血栓 形成 的 发 生 率 高 达 3 中 一 18 锥 。 研 究 显 
示 ,19 冯 的 静脉 血栓 患者 在 诊断 的 同时 发 现 有 恶性 肥 疾 , 另 
有 5% 的 患者 在 静脉 血 检 上 事件 后 1 年 内 发 现 恶性 肿 净 。 有 
些 冲 者 可 于 肿瘤 确诊 前 数 年 反复 发 生 静 脉 血栓 或 血栓 性 静 
脉 炎 。 为 此 . 曾 有 学 者 提出 对 于 不 明 原 因 的 静脉 血 恰 或 血 
栓 性 静脉 炎 患 省 ,应 常规 第 查 隐 活性 恶性 肿瘤 。 第 查 试验 
一 般 包 括 烘 便 潜 血 试验 、 贫 腑 列 腺 检查 , 痰 细胞 学 、 
肿瘤 标记 物 检测 . 腹 痢 和 盆 腑 超声 波及 CT、 乳 房 X 射 线 造 
影 \ 消 化 道内 镜 等 。 一 般 认 为 ,在 各 种 肿 阅 中 ,以 腺 冶 更 易 
引发 血栓 。 恶 性 肿瘤 引起 静脉 血 恰 的 机 制 为 多 方面 ,包括 
肿 注 释放 组 织 癣 血 活 酶 样 物质 、 肿 痛 机 杠 性 姐 宕 静脉 .是 病 
后 活动 减少 .手术 、 放 化 疗 等 。 
3 获得 性 凝血 因子 水 平 升 高 凝血 内 子 活性 的 正常 
水 平 范 围 较 大 ,一 般 在 50%~ 150%% 高 水 平 的 凝血 荫 原 、 因 
了 出、 因子 区 ,因子 中 ,以 及 高 水 平 的 雍 血 酶 激活 的 纤 浴 抑 
制 物 CIAED 与 萎 脉 血栓 形成 的 危险 性 增加 有 关 。 北 血 办 
子 水 平 在 90 普通 人 群 水 平 之 上 视 为 高 水 平 .处 于 高 水 平 
的 这 部 分 人 余 ( 硬 普通 人 人 群 的 10%) 萎 脉 血 检 形 成 的 爷 险 
各 加 2 一 3 倍 。 高 水 平 凝 血 央 子 的 原因 人 不详, 但 从 家 庭 开 集 
现象 和 有 些 凝 血 轩 子 随 年 龄 增长 而 增长 来 看 ,可 能 为 遗传 
件 和 获得 镍 因素 
4 口服 避孕 药 和 激素 替代 疗法 11 服 避 学 药 (OUs) 


2. 肿瘤 性 疾病 













































问世 于 1959 年 .但 1961 年 即 报道 了 因子 宫 内 膜 异 位 症 口 
服 避 孕 药 市 发 生 肺 栓塞 的 首 例 病例 ,1962 年 报道 了 首 例 口 
服 避 孕 药 的 患者 发 生 缺 血性 卒中 .1963 报道 了 首 例 心肌 梗 
死 。 人 研究 证 明 ,OCs 苏 脉 血栓 形成 的 危险 性 增加 4 一 8 
由 于 担心 单 用 肉 激 迷 会 增加 子宫 内 膜 癌 的 发 生 率 ， 
前 激 染 ee 
孚 激素 。 研 究 表明 , HRT 可 使 静脉 血栓 的 危险 增加 2 一 





OCs 和 HRT 可 增加 凝血 因子 证 、 信 、X 、 怕 和 名 水 平 ， 
降低 多 种 抗 凝 蛋白 ,从 而 导致 血栓 形成 。 

5. 手术 和 创伤 ”手术 相关 的 静脉 血栓 形成 在 国内 至 
今 未 引起 足够 重视 。 据 国外 资料 ,如 不 采取 预防 血栓 的 措 
施 ,手术 相关 的 欧 脉 血栓 发 生 率 可 达 50%, 由 于 大 多 无 症 
状 或 症状 轻微 , 易 被 忽视 。 不 同类 型 的 手术 发 生 率 有 很 大 
差 并 ,尤其 以 骨科 和 神经 外 科 手 术 的 发 生 率 为 最 高 。 侯 关 
广 和 膝 关 节 矫 形 术 的 血栓 发 生 率 约 为 30 中 一 50 站 ,即使 在 
预防 性 抗 凝 治疗 下 . 仍 在 1% ~3% 左 右 。 腹 部 手术 可 达 
30% ,妇科 和 泌尿 科 手 术 ( 特 别 是 开放 式 前 列 腺 根除 术 ) 也 
有 和 较 商 的 静脉 血栓 危险 。 严 重创 伤 ,尤其 是 头 部 创伤 , 疹 仿 


损伤 .骨盆 上 骨折、 下 上 肢 骨 折 , 葛 脉 血栓 形成 的 危险 性 曾经 高 
达 50% 一 60%。 手 术 和 外 伤 导致 血栓 形成 的 主要 原因 是 


组 织 因子 的 释放 、 血 管内 皮 损伤 及 术 后 制 动 等 。 


【防治 】 
血栓 栓塞 性 疾病 的 常用 药物 主要 包括 抗 血小板 、 抗 北 
和 溶 栓 药物 。 
(一 ) 抗 血 小 板 药物 “分 类 见 表 20-7-14。 
表 20-7-14 抗 血小板 药物 分 类 
抑制 血小板 花生 四 烯 酸 代谢 
磷脂 酶 As 抑制 剂 :阿托品 .氧化 可 的 松 `E-5510 等 
环 氧化 酶 抑制 剂 :阿司匹林 、 吗 鸣 美 辛 、 布 洛 芬 ` 保 泰 
松 ` 苯 磺 唑 酮 
T 了 XA; 合成 酶 抑制 剂 :咪唑 类 药物 
血小板 膜 受 体 抑制 剂 
纤维 熏 白 原 受 体 (GPILb- 
蔡 岁 非 班 . 依 杰 巴 肽 
ADP 受 体 : 腺 芽 及 其 类 似 物 . 氨 吡 格雷 
胶原 受 体 (GP Ta-TbIGKWEWGGPKRK 九 基 
增加 血小板 核 生 酸 的 代谢 
cAMP 兴奋 剂 :前 列 腺 未 EE 
亿 酸 二 酯 琵 抑 制剂 ; 双 喀 达 黄 
其 他 
是 洛 他 哟 、. 钙 拓 抗 药 .PAF 捕 抗 药 


王 a) : 单 克 隆 抗体 阿 昔 单 抗 、 





血小板 激活 方式 主要 有 三 种 .ADP 受 体 的 兴奋 、 化 生 


四 燃 酸 代谢 ,PAF 的 释放 ,所 造成 的 结果 包括 GP Tb 人 Wa 


的 表达 、PF, 的 形成 和 洲 血 过 程 的 启动 。 因 此 封闭 ADP 受 
体 、 阻 断 花 生 四 蜂 酸 的 代谢 、 拷 抗 SGPTLb 而 za 是 抗 血 小 板 
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治疗 的 重点 。 

1. 阿司匹林 ea 1 和 2, 从 而 阻 
断 TXAs 的 合成 。 这 种 作用 持续 血小板 的 一 生 . 约 7 一 10 
日 。 目 前 多 数 人 认为 以 小 剂量 即 50 一 100mgy/d 已 足以 抑 
制 血 小 板 聚 集 , 个 别 患者 可 应 用 300mg/d. oe ee 





血管 内 皮 细胞 花生 四 烯 酸 的 代谢 ,PGIs 的 合成 减少 , 反 
有 利于 血栓 形成 。 
2. 双 喀 达 莫 ”能 抑制 ADP 诱导 的 血小板 聚集 .使 血 


小 板 cAMP 增高 ;增强 动脉 壁 合成 前 列 环 素 ; 促进 NO 的 
释放 。 应 用 剂量 口服 25 一 50mg', 每 日 3 次 ,也 可 200 一 
400mg/d 加 生理 盐水 或 5% 葡 葡 糖 滴 注 。 

3. ADP 受 体 阻 断 药 
ec 氢 吡 格雷 通过 选择 性 抑制 ADP 与 其 血小板 受 体 

9 结合 及 继 发 于 ADP 介 导 的 糖 蛋白 GPI b/ 亚 a 复合 物 的 

Sr ep et ns 释放 的 
ADP 引起 的 血小板 活化 的 扩 增 ,抑制 其 他 激动 药 诱导 的 血 
小 板 聚 集 ; 气 吡 格雷 通过 不 可 逆 地 修饰 血小板 ADP 受 人 
挥 作用 ,使 暴露 于 组 吡 格雷 的 血小板 的 寿命 受到 影响 
用 剂量 为 OD 
性 脑 卒 中 的 患者 中 显示 出 良好 的 疗效 .该 药 的 不 良 反 应 包 
括 出 血 , 胃 肠 道 反应 如 腹痛 、 消 化 不 良 、 骨 炎 和 便秘 .皮疹 各 
其 他 皮肤 病 , 神 经 系统 症状 如 头痛 、 瞳 旦 、 头 昏 和 感觉 异常 。 
肝脏 和 胆道 疾病 等 。 

4. 血小板 膜 GP 了 Lb/ 于 a 抑制 剂 、@ 单 克隆 抗体 : 阿 昔 
单 抗 (abciximab) .封闭 纤维 唱 白 原 受 体 ,抑制 血小板 黏附 


和 聚集 。 在 血管 成 形 术 前 10 分 钟 ,静脉 滴 注 250ug kg 体 
重 , 持 续 1 分 钟 以 上 ,然后 以 10pngy, min, 维 持 12 小 时 ,然而 





严重 的 出 血 危险 性 不 容 忽 上 咯 。@ 替 罗 非 班 (tirofiban) 是 一 
种 非 胀 类 的 栈 氨 酸 衍生 物 . 为 血小板 糖 信和 白 全 ba 受 体 
后 抗 药 ,对 于 血管 成 形 术 /动脉 内 斑 块 切除 术 患 否 开 始 接 受 
治疗 时 ,应 与 肝素 联 用 由 静脉 输 注 .起 始 推 注 剂量 为 Oe 
kg.3 分 钟 内 完成 ,而 后 以 0. 15pg (kg 
滴 注 .维持 持续 36 小 时 。 

(二 ) 抗 凝 治疗 

1. 肝素 “广泛 的 抗 凝 活性 是 通过 与 AT 的 结合 .放大 
AT 的 作用 而 实现 .对 沙 血 散 的 抑制 作用 强 , 其 适应 证 主要 
为 预防 和 治疗 各 种 动静 脉 血栓 栓塞 看.DIC 及 血栓 前 
状态 :急性 缺 血 性 脑 血 管 综合 征 , 心 绞 首 及 周围 血 

病 。 一 般 分 三 种 剂量 :如 小 剂量 24 小 时 成 人 用 量 为 
6000 一 12 000U. 每 8 一 12 小 时 分 深 应 用 .不 必 血 液 党 监测。 
多 用 于 和 冠 心病 心绞痛 、 商 ead 加 中 剂量 。 
24 os 洛 20 000U 左右 .持续 静 滴 或 每 4~6 小 I 时 分 








min ) 的 


























人 大 浏 遇 . 比 中 齐 
凝血 功能 ,以 APTT 延长 不 超过 

5 一 2.5 傍 为 宜 , 适 用 于 肺 徐 寨 。 及 未 的 疗程 - - 般 
不 超过 10 天。 肝素 无 效 时 应 革 丰 以 下 原 轩 :DD 病因 未 去 
除 ， 加 大 便血 答 已 形成 如 DIC 晚期 合身 中 AT,HC HI 











代表 药物 为 氨 吡 格雷 (clopi- . 
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缺乏 或 耗竭 。@ 严 重 酸 中 毒 、 缺 氧 时 肝素 灭 活 。@ 大 量 血 
小 板 破坏 释 出 PF 和 TSP 持 抗 肝素 的 作用 ;肝素 主要 副 作 
是 出 血 、 血 小 说 减少 ,过敏 反应 ,长 期 用 药 可 引起 注射 部 
位 皮肤 坏死 和 骨 质 疏松 。 肝 素 所 致 的 血小板 减少 症 发 生 率 
约 5 兴 ,轻型 为 肝素 对 血小板 的 直接 作用 所 致 ,用 药 2 一 4 
天 内 发 生 , 停 用 后 很 快 恢复 ;重型 因 肝 素 依 赖 性 抗 血小板 抗 
体 所 致 , 初 用 者 4 一 15 天 内 发 生 ,再 次 用 药 在 2 一 9 天 出 现 ， 
常 伴 有 血栓 栓塞 和 出 血 , 预 后 不 佳 。 

2. 低 分 子 量 肝素 (LMWH) 指 分 子 量 低 于 12 000 的 
肝素 ,其 特点 有 :@ 通 过 AT 抑制 Xa 的 作用 较 强 ,所 以 临 
床 出 血 倾向 较 小 ;@ 皮 下 注射 吸收 完全 ,生物 利用 度 高 , 半 
寿 期 较 长 , 抗 血栓 能 力 强 ;@ 与 PF; 的 亲和力 低 而 不 发 生 
中 和 反应。 其 适用 于 不 稳定 心绞痛 、 急 性 脑 梗死 .DIC、 血 
液 透 析 及 防治 深部 静脉 血栓 和 上 肺 栓塞 。 

3. 口服 抗 凝 药 ”主要 是 香 豆 素 类 衍生 物 和 芭 二 酮 衍 
生物 。 前 者 包括 华 法 林 ( 亲 丙 硕 香 豆 素 ) 、 双 香 豆 烷 . 醋 硝 香 
豆 素 ( 新 抗 凝 ) 等 ,其 中 华 法 林 应 用 最 广 ,该 类 药物 抑制 维 生 
素 K 还 原 酶 的 活性 而 影响 维生素 K 的 再 利用 ,在 体内 影响 
[AIR 因子 的 羧基 化 而 起 抗 凝 作用 ;后 者 在 结构 上 类 
似 维生素 开 , 起 竞争 性 持 抗 作用 。 口 服 抗 凝 药 优点 是 口服 
有 效 , 作 用 时 间 长 ,但 奏效 慢 , 不 易 控 制 , 多 数 用 于 预防 。 华 
法 林 的 首 剂 剂量 为 7.5 一 10mg/d,5 天 后 可 获得 稳定 的 抗 
凝 作用 ,其 后 ,以 每 天 2.5 一 5mg/d, 使 INR 维持 在 2.0 一 
3.0 左右。 鉴于 抗 凝 因 子 PC、PS 亦 为 维生素 K 依赖 , 且 华 
法 林 对 PC .PS 的 影响 先 于 凝血 因子 ,所 以 华 法 林 治 疗 早期 
可 能 有 血栓 形成 倾向 ,应 合用 肝素 3~5 天 ,以 起 到 抗 凝 效 
应 。 口服 抗 凝 剂 的 主要 副作用 是 出 血 , 可 补充 维生素 Ki, 
必要 时 输 注 凝 血 酶 原 复合 物 或 新 鲜血 浆 ; 偶 有 皮 肤 坏死 和 
朋 汗 滞留 性 黄 瘟 。 使 口服 抗 凝 药 的 敏感 性 增高 的 因 素 : 
也 老年 人 ;名 肝 功 能 损害 ;@@ 发 热 、 甲 状 腺 功能 亢进 ; 二 服用 
广 谱 抗生素 磺胺 药 、 吧 | 吕 美 辛 , 保 泰 松 .水 杨 酸 、 氨 唑 、 西 哑 
闪 丁 、 别 咕 醇 , 奏 尼 丁 、 利 血 平 . 甲 状 腺 迷 、 胰 高 糖 素 、 茶 磺 肉 
酮 等。 以 下 原因 可 影响 该 药 的 疗效 :@ 肠 道 吸收 差 ;@ 四 黏液 
性 水 肿 ;@@ 服 用 巴 比 妥 类 、 肾 上 腺 皮质 激素 、 瞧 激 类 、 灰 黄 替 
达 、 利 福 平 . 茶 受 英 钠 等 。 口服 抗 凝 剂 主要 用 于 高 凝 状 态 、 
心 星 换 为 术 / i\ 急 性 心肌 梗死 . 深 静 脉 血 栓 形 成 .大手 
术 或 分 娩 后 等 情况 。 在 维生素 K 依赖 凝血 因子 中 , 如 半 训 
期 最 短 , 口 服 抗 凝 剂 最 先 影响 而 水 平 .可 用 反映 外 源 性 
过 程 的 PT INR 作为 观察 指标 , 预防 性 抗 凝 要 求 INR 在 
] .5 一 2.5 治疗 性 抗 凝 INR 为 2.5~3.5。 

4 Aa 持 抗 药 利 伐 沙 班 , 磺 达 肝 缆 钠 . Ta 持 抗 药 阿 加 
遇 拍 业已 开始 应 用 于 临床 。 

(三 ) 溶 栓 治 疗 目前 已 广泛 应 用 于 治疗 急性 心肌 梗 
EE , 深 静 脉 自从 形成 .外 周 动 脉 血栓 形成 等 。 















































二 





i. 第 一 代 溶 栓 药物 
名 








SK 为 细菌 产物 ,在 治疗 后 8~-9 天 :产生 大 量 抗 SK 抗体 并 在 
体内 维持 4~6 个 月 ,因此 部 分 患者 接受 治疗 后 出 现 血压 下 
降 或 皮肤 潮红 等 过 敏 现象 . 故 主张 先 注射 少量 链 激酶 以 观察 
反应 并 中 和 部 分 抗体 ,然后 用 足够 剂量 静脉 滴 注 。 急 性 心肌 
醒 死 以 150 万 UU 滔 滴 60~90 分 钟 ; 肺 栓 塞 和 新 鲜 静 脉 血栓 
形成 , 先 大 剂 星 25 万 U 静 滴 20 分 钟 , 继 以 每 小 时 10 万 U 
速度 静 滴 24 一 72 小 时 ;急性 四 肢 缺 血 症状 经 动脉 导管 在 血 
栓 附近 以 每 小 时 5000U 的 速度 滴 注 ,直至 好 转 。 

(2) 尿 激 酶 (UK) :由 尿 中 提取 或 组 织 培养 人 肾 细胞 制 
成 ,直接 的 纤 深 酶 原 激活 剂 ,体内 半 寿 期 约 15 分 钟 ,无 抗原 
性 及 过 敏 反 应 ,一 半 被 肾脏 清除 ,其 余 由 肝脏 分 解 。 临 床 应 
用 参考 剂量 :急性 心肌 梗死 为 200 万 一 300 万 Ui 肺 栓塞 和 
新 鲜 深 静 脉 血栓 ,15 万 一 30 万 U 在 12~24 小 时 内 滴 注 ; 
和 急性 四 肢 端 缺 血 。 可 用 导管 介 人 血栓 局 部 ,每 小 时 滴 注 37 
万 一 75 万 U, 后 根据 纤维 蛋白 原 含量 加 以 调整 。 

2. 第 二 代 溶 栓 药物 

(1) 重组 组 织 纤 溶 酶 原 激 活 物 (rtPA): tPA 于 血管 
内 皮 细 胞 中 合成 ,在 组 织 器 官 中 以 子宫 、 卵 葛 \ 前 列 腺 淋巴 
结 、 肺 脏 合 量 最 为 丰富 。rEPA 来 源 于 黑色 素 瘤 培养 液 中 
大 肠 杆 菌 DNA 重组 ,选择 性 激活 血 凝 块 纤 浴 酶 原 , 半 老 期 
6 一 8 分 钟 ,应 持续 静 滴 3 一 4 小 时 。 该 药 无 抗原 性 及 过 敏 
反应 ,大 剂量 应 用 可 出 现 低 纤维 蛋白 原 血 症 ， 全 疗程 总 全 应 
低 于 100mg。 据 报道 ,rt-PA 与 肝素 或 阿 司 匹 林 联 用 疗效 
优 于 单 用 。 

(2) 重组 单 链 尿 激酶 (rscu PA): 有 血 、 尿 或 条 件 培 养 
液 中 提取 ,半衰期 很 短 .只 能 静脉 滴 注 ,价格 昂贵 .目前 仅 小 
规模 临床 应 用 。 

(3) 乙酰 化 纤 溶 酶 诛 链 激 酶 复合 物 (APSAC): 是 一 
种 经 cDNA 重组 技术 制 成 的 链 激 酶 - 纤 溶 酶 原 复合 物 的 改 
几 型 溶 栓剂 ,其 本 质 为 选择 性 长 效 SK 制剂 ,半衰期 长 ,可 
一 次 性 静脉 推 注 给 药 , 可 提高 纤 溶 效果 的 选择 性 ,缺点 古 可 
引起 过 敏 反应 和 被 抗体 中 和 活性 。 治 疗 急性 心肌 梗死 的 推 
项 剂量 为 30mg, 在 5 分 钟 内 一 次 推 注 。 

3. 第 三 代 溶 栓 药物 ”是 正在 开发 中 的 新 型 药物 ,目的 
症 提 沿 选择 性 溶 栓 效果 和 延长 天 然 型 溶 栓 药物 的 半衰期 以 
减少 药物 的 剂 基 。 包 括 改 造 白 然 型 +PA 的 分 子 结构 ,组 建 
嵌 合 型 (t-PA 和 scu-PA) 溶 栓剂 , 单 抗 导 向 溶性 剂 , 葡 激酶 
的 开发 等 。 
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第 八 章 ”妊娠 与 血液 病 


妊娠 是 育龄 妇女 的 生理 现象 。 在 孕育 胎儿 过 程 中 , 体 
内 发 生 了 一 系列 相应 的 变化 。 血 液 系统 方面 ,妊娠 和 非 妊 
娠 妇女 有 较 大 不 同 ,这 是 一 种 生理 性 保护 措施 。 然 而 胎儿 
毕竟 增加 了 母体 的 负担 , 稍 不 重视 孕妇 保健 ,贫血 的 发 生 率 
很 高 。 妊 娠 的 高 雍 状 态 昌 对 分 娩 时 止血 有 利 , 但 -一旦 某 些 
诱因 存在 ,也 易 并 发 浆 散 性 血管 内 凝血 和 血栓 栓 察 性 疾病 ， 
重 者 可 能 致死 ,胎儿 也 受到 流产 .早产 、 死 亡 的 威胁 。 血 液 
病 患 者 妊娠 时 常 使 原 有 的 血液 病 恶化 ,并 威胁 母 竖 安全 。 
究竟 是 终止 妊娠 还 是 继续 妊娠 ,应 如 何 防治 .都 是 临床 需 解 
决 的 具体 问题 。 以 下 分 别 作 简要 论述 。 





一 、 好 娠 期 血液 系统 
生理 性 变化 


自 妊娠 第 6 周 起 ,由 于 胎盘 分 泌 泌乳 激素 ,促使 醛 固 酬 
增高 ,加 之 胎盘 组 织 血 液 循环 类 似 动静 脉 瘘 , 故 血 容 二 连 步 
增加 。 到 妊娠 中 期 血 容量 扩充 最 快 ,32 一 34 周 达 最 高 峰 。 
是 月 奸 娠 时 可 增加 近 40 交 一 5 站, 约 1200 一 1800ml. 且 保 
持 至 产后 1 一 3 周 ,此 后 迅速 恢复 正常 水 平 。 媳 媒 期 红细胞 
生成 索 分 泌 增多 ,胎盘 分 泌 的 泌乳 原 与 泌乳 索 胞 生 
成 索 有 上 协同 作用 ;尽管 雌 激 素 可 抑制 红细胞 生成 ,这 些 激 索 
水 平 变化 的 共同 效应 使 红细胞 容量 增加 。 常 于 妊娠 16 周 
开始 上 升 , 仅 增加 18% 一 30%, 两 者 不 相 平 行 .血细胞 比 容 
可 降低 30 站 一 32 吧 ,形成 了 血液 相对 稀 用 生 " 妊 娠 期 生 
理性 贫血 ”。 网 织 红 细胞 可 笃 度 至 中 等 度 增 商 . 在 号 ~35 
周 左右 达 最 高 峰 ( 约 6 跌 ) ,分娩 时 轻 度 下 降 . 产 后 6 周 恢复 
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程 志 祥 ”分 善 华 


正常 。 白 细胞 总 数 轻 度 增 多 , 自 妊 娠 45 天 开始 缓慢 上 升 至 
妊娠 30 周 时 达 高 峰 , 分 娩 后 6 天 恢复 正常 。 一 般 在 (7 一 
13)X10? 人工: 波动 范围 较 大 ,其 中 以 中 性 粒 细胞 增多 为 主 。 
约 1/4 的 孕妇 外 周 血 可 见 少 量 中 , 晚 幼 粒 细 胞 .Dohle 小 体 
较 常 见 , 粒 细胞 碱 性 磷酸 酶 活性 可 增加 。 血 小 板 数 变化 不 
恒定 .这 可 能 与 检测 方法 不 同 有 关 。 检 测 血 小 板 功 能 和 数 
量 常用 的 方法 有 出 血 时 间 和 血小板 计数 .但 缺乏 缴 感性 和 
特异 性 。 通 过 测定 血小板 活化 后 释放 和 人 血 的 血小板 第 4 因 
子 .8- 血 小 板 球 蛋白 .血栓 索 B 、 血 小 板 颗粒 糙 查 白 等 ,或 
使 用 流 式 细胞 技术 发 现 , 随 着 妊娠 的 进展 ,孕妇 血小板 活化 
程度 逐渐 加 强 。 妊 娠 期 血液 处 于 高 凝 、 低 纤 溶 状态 .大 多 数 
凝血 因子 (因子 于、WE、X ) 有 普遍 增高 趋势 .因子 二 可 高 达 
正常 的 10 倍 .因子 证 和 XX 分 别 可 达 正 常 的 100% ~ 300% 
和 和 120% 一 180%。 纤 维和 蛋白 原 可 增加 2~3 信和 ,至 姓 娠 终 
i 达 4 一 6g/L. 分 娆 后 还 可 进一步 上 升 .至 产后 3 一 上 
天 才 下 降 。APTT 和 PT 均 明 显 缩短 。vwF 水 平 升 高 .而 
因子 卫 、V 、 玉 、 下 改变 不 大 ,因子 好 降低 。 抗 由 
为 正常 60 吕 一 70 闪 ,蛋白 S 下 降 40%~~503% 
妊 九 妇女 亦 有 了 明显 下 降 。 纤 溶 酶 含 直 增加 ， 外 
原 激活 物 (t-PA) 和 尿 激酶 (u-PA) 减 少 , 纤 溶 敌 原 激活 剂 卸 
制 物 (PAD 增 加 ,其 结果 是 纤 溶 活性 降低 。 


















二 、 既 婚 与 贫血 


贫血 是 妊娠 妇女 最 常见 的 血液 许 
上 前 国内 确定 妊娠 合并 贫血 的 标准 为 :& 






:必须 了 以 重视 
-组 胞 计数 …3, SN 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


102 代 , 血 红 蛋 白天 100g/L, 血 细胞 比 容 <30 中 。 轻 度 贫血 
对 妊娠 影响 不 大 ,但 重度 贫血 则 可 能 引起 早产 和 死胎 , 亦 导 
致 妊娠 高 血压 综合 征 , 产 后 感染 机 会 也 增加 。 孕 妇 可 发 生 
心肌 损害 ,甚至 患 贫血 性 心脏 病 而 危及 生命 。 贫血 产妇 的 
新 生 儿 体重 轻 而 易 有 贫血 倾向 。 

(一 ) 缺 铁 性 贫血 ”该 类 贫血 相当 普遍 , 且 潜 在 缺 铁 发 

生 率 更 商 。 缺 铁 的 主要 原因 是 摄 和 人 不足 和 妊娠 期 家 要 量 增 
0 所 致 。 妊 媒 后 因 血 容量 增加 及 胎 儿 发 育 和 胎盘 所 和 震 , 铁 
的 需要 量 明 显 增 加 。 每 日 需 补 铁 4mg 或 孕期 补 铁 总 量 
000mg。 但 孕妇 每 天 的 食物 中 含 铁 量 通常 不 超过 15mg， 
上 且 可 利用 吸收 率 仅 为 10%, 即 每 日 从 食物 中 吸收 铁 
.5mg, 这 根本 不 能 保证 孕妇 的 需要 。 

缺 铁 性 贫血 是 逐渐 发 生 的 ,进展 缓慢 .早期 可 无 症状 。 
| 因为 孕妇 的 铁 以 单 向 方式 通过 胎盘 运输 给 胎儿 ,即使 母体 
缺 铁 , 胎 儿 仍 不 缺少 造血 所 需要 的 铁 , 故 轻 度 贫血 并 不 影响 
胎儿 的 生长 。 当 贫血 明显 时 (Hb 过 70g/L) ,孕妇 除了 苍白 、 
乏力 . 心 怪 外 .可 有 头痛 、 烦 躁 、 易 激动 , 易 发 生 感染 ,出 血 ， 
严重 者 导致 贷 血 性 心脏 病 。 此 时 胎盘 缺 气 ,可 引起 早产 、 胎 
死 宫 内 。 

对 媳 娠 期 妇女 ,应 定期 随访 血红 蛋白 、 铁 蛋白 ,血清 铁 
及 总 铁 结 合力 , 转 铁 和 蛋白 、 红 细胞 原 趾 啉 等 指标 。 为 预防 缺 
铁 性 贫血 .WHO 建议 ,对 铁 储 备 正常 的 妊娠 妇女 ,每 日 给 
于 30 一 60mg 铁 , 而 有 铁 缺 乏 者 , 则 每 日 需要 120 一 140mg。 
当 缺 铁 性 贫血 发 生 后 ,应 给 予 正规 的 铁 剂 治疗 。 铁 剂 的 种 
类 很 多 , 详 见 有 关 章 节 。 

(二 ) 叶酸 和 维生素 Bs 缺乏 所 致 巨 幼 细胞 贫血 ”妊娠 
期 巨 幼 细胞 贫血 发 生 染 远 低 于 缺 铁 性 贫血 .主要 由 叶酸 缺 
乏 引 起 。 发 生 率 0.5% 一 1.0%, 双 胎 孕 妇 高 达 10 儿 一 
15 兴 。 成 人 每 日 壹 要 叶酸 其 约 100pg, 体 内 储存 景 5 一 
1l0mg' 可 供 2 一 3 个 月 需要 ,但 妊娠 时 需要 量 可 增加 5 一 10 
倍 。 除 了 叶酸 需要 昌明 显 增加 外 ,妊娠 期 叶酸 缺乏 的 原因 
包括 : 纯 孕 妇 肠 道 对 叶酸 的 吸收 低 于 正常 人 ;@ 仿 六 调 不 当 ， 
加 工 食品 温度 过 高 、 过 长 ,使 叶酸 大 量 侦 坏 ; @ 多 次 妊娠 。 
由 于 母体 对 胎儿 的 时 酸 供给 旺 逆 浓度 梯度 的 主动 转运 , 故 
即使 从 体 缺乏 叶酸 .胎儿 却 照常 吸收 : 

维 生 来 j 在 体内 的 储 在 时 约 为 45mg: 而 正常 人 每 
日 坡 低 宫 概 竖 仅 为 lpg。 妊 娠 期 的 妇女 央 胃 局 细胞 分 泌 内 
凡 子 减少 ,胃酸 及 胃 绰 白 酶 分 沁 降 低 , 维 生 奏 Bi 吸收 也 相 
应 减少 。 同 时 脆 儿 不 断 从 母体 氢 局 * 因 此 华 刀 王 


中 维 生 索 Bs 水 平移 渐 下 降 , 产 后 3 一 5 周 始 恢复 至 正常 
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其 他 患者 相 比 , 媳 娠 荔 三 幼 细 胞 贫血 发 病 较 息 、~ 般 
到 一 路 周 症状 加 显 。 主 要 表现 为 贫血 和 消化 
i 状 ,部 分 患 首 且 脾 大 ,维生素 Bi 缺 王 着 还 可 有 四 肢 订 
-深部 感觉 碱 退 ,其 济 失调 等 神经 系统 省 状 ， 对 肥 儿 的 凡 
酌 有 了 崎 形 胎 儿 ( 以 神经 管 缺 措 最 常见 胎儿 富 内 发 育 站 
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妊 垦 期 只 要 保证 摄 入 足够 的 新 鲜 蔬 菜 、 肉 类 等 :一般 不 
致 引起 叶酸 或 维生素 Be 缺乏 。 但 对 那些 多 产 、 挛 生 \ 有 巨 
幼 细胞 贫血 史 、 慢 性 溶血 史 、 合 并 感染 ,营养 不 良 者 可 口服 
叶酸 0. 5 一 1mg/d, 或 每 周 服 叶 酸 15mg 以 作 顶 防 。 有 肠 道 
病史 的 妇女 妊娠 期 寄 每 月 肌 注 维生素 Bz lmg。 如 确定 叶 
酸 或 维生素 Bi: 缺 乏 后 .即使 并 无 贫血 ,应 予 补充 叶酸 或 维 
生 素 Biz。 妊娠 期 巨 幼 细胞 贫血 的 治疗 与 共 他 患者 相同 , 详 
见 有 关 章节 。 

(三 ) 混合 性 营养 性 贫血 混合 性 营养 性 贫血 是 指 在 
妊娠 期 既 缺 乏 铁 又 缺乏 叶酸 或 维生素 Bi 所 引起 的 贫血 。 
这 时 红细胞 的 平均 体积 可 在 正常 范围 内 ,而 外 周 自 涂 片 常 
可 见 到 两 种 形态 的 红细胞 ,多 形 核 白 细胞 有 分 叶 过 多 现象 
提示 存在 巨 幼 细胞 贫血 。 根 据 铁 、 叶 酸 和 维生素 By: 的 储备 
二, 一 般 在 妊娠 早期 易 发 生 缺 铁 性 贫血 ,而 在 妊 媒 中 晚期 ， 
体内 多 种 含 铁 的 酶 功能 下 降 , 肝 细胞 线粒体 肿胀 , 酶 活性 也 
下 降 ,影响 叶酸 、 维 和 后 素 Bs 的 代谢 ,出 现 混 合 性 贫血 。 混合 


性 贫血 的 临床 表现 具有 两 类 贫血 的 特点 ,也 可 以 一 种 为 的 























可 以 在 短期 内 见效 。 

(四 ) 再 生 障碍 性 贫血 ”妊娠 合并 再 生 障 骨 性 贫血 ( 香 
障 ) ,可 分 为 拇 障 后 合并 妊娠 和 好 娠 后 发 生 表 障 。 

再 障 后 合并 妊娠 并 不 少见 。 由 于 妊娠 后 母体 负担 加 
重 ,贫血 日 益 加 剧 , 将 给 母亲 和 胎儿 带 来 产 重 问 题 :胎儿 因 
母体 贫血 影响 胎盘 对 和 氧 的 输送 ,可 导致 胎 死 宫 内 发 育 不 良 
及 早产 ;母亲 也 可 在 产 时 或 产后 因 出 血 , 感 染 而 死亡 。 内 
此 ,再 障 患者 ) 上 ,里 






立 渤 免 好 娠 ,车 已 受 汐 ,最 好 考虑 人 工 流 并 ,时 
期 终止 媳 娠 。 当 媳 娠 已 达 中 ,晚期 或 病情 危重 或 家 届 连 切 
要 求 保 胎 时 ,应 耶 积 极 治 疗 ,促使 病情 好 转 , 使 白 然 分 如 。 
治疗 以 对 症 治疗 为 主 。 积 极 纠 正 贫血 ,适当 输血 ,使 血 
- 牙 白 保持 在 70g/L 以 上 ,以 减轻 症状 和 保证 胎儿 生 攻 发 
了 在 临产 时 ,最 好 使 血红 政 白 达 90 一 100g 工 :可 增加 产妇 
产后 流血 的 耐 受 万 。 预 防 及 控制 感染 ,临产 前 后 应 给 邓 
谱 抗 生 索 。 血 小 板 过 低 或 出 血盟 显 ,可 答 注 血小板 ,并 给 
也 皮质 激素 。 肯 往 移 植 和 免疫 抑制 剂 ATG 或 CsA 治 亲 个 
-用 于 妊娠 妇女 。 雁 性 激 泰 如 司 坦 唑 藤 、 殖 酸 苷 王 等 可 造 
成 时 产 , 亦 可 中 起 女性 胎儿 雄性 化 .应 邓 注 意 。 
妊娠 后 再 障 是 特殊 类 型 的 再 障 ,有 散发 报道 。 发 
制 尚 不 明 , 可 能 和 自体 免疫 有 关 。 亦 可 发 生 纯 红 二 
床 表现 为 全 血细胞 减少 和 萌 黎 增生 低下 .以 贫血 症状 世 
中 能 有 不 同 程度 的 感染 和 出 血 。 胎 多 在 宫 内 生长 缓慢 . 病 
稍 弄 重 者 可 发 生 量 闫 或 死胎 。 有 些 病例 产后 (1~5 个 
内 ) ,病情 途 渐 自行 绥 解 , 血 象 可 完全 恢复 止 常 。 人 至 第 二 次 
媳 娠 时 地 复发 ,分 娩 后 再 度 恢复 。 治疗 同一 般 再 生 障 但 性 
贫血 ， 芽 通常 震 行 治疗 性 流产 , 术 中 注意 预防 出 血 ` 抗 感 
措施 。 为 防止 复发 .应 采取 各 昔 于 段 。 
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(五 ) 溶血 性 贫血 ”自身 免疫 性 溶血 性 贫血 伴 妊 娠 并 
不 多 见 ,胎儿 极 易 死亡 。 如 继 发 于 系统 性 红斑 狼疮 者 , 则 妊 
娠 可 使 原 发 病 恶 化 。 近 来 报道 ,妊娠 中 晚期 可 用 肾上腺 糖 
皮质 激素 ,新 生 儿 也 能 健康 存活 。 开 始 可 用 泌 尼 松 lmg/ 
(kg* d), 如 有效 , 改 为 隔 天 2mg/kg. 以 后 每 3 一 5 天 减少 
5mg, 直 至 隔 天 40mg. 而 后 每 周 减少 5mg. 至 隔 天 20mg, 最 
后 每 周 减少 5mg 直至 停 用 。 若 对 没 尼 松 无 反应 ,可 用 静脉 
注射 用 丙种 球 熏 白 (IVIG)0. 4g/(kg . d) .静脉 注射 ,连用 
4~5 天 ,以 度 过 严重 期 。 孕 妇 贫 血 明 显 的 可 了 予 输 洗涤 红 细 
胞 县 液 。 除 非 有 特殊 指 征 ,一 般 不 考虑 切 脾 , 亦 尽量 不 用 细 
胞 束 兔 疫 抑 制剂 。 

妊娠 后 发 生 溶血 的 主要 原因 有 药物 、 化 学 药品 ,如 : 茶 
腓 \ 硝 林 蔡 、 重 金属 等 ,以 及 血型 不 合 的 输血 , 胎 膜 破裂 或 难 
产后 的 宫 内 感 少数 病例 原因 不 明 。 在 处 理 上 ,应 根 
据 不 同 病 因 制订 治疗 方案 。 去 除 可 能 的 病因 ,避免 接触 有 
毒 的 化 学 物质 ,慎重 用 药 。 若 为 感染 所 致 . 震 选用 有 效 抗 生 
素 控 制 感染 。 溶 血 终止 后 ,贫血 可 逐渐 恢复 。 少 数 溶血 原 
因 不 明 者 ,尽管 体内 未 发 现 自身 抗体 .可 试用 皮质 激素 或 
1VIG, 或 能 奏效 ;这 部 分 患者 于 分 娩 后 溶血 自然 绥 解 ,而 表 
次 妊娠 ,又 会 引起 溶血 发 作 。 

阵 发 性 睡 眼 性 血红 人 溜 白 尿 CPNH) 伴 妊娠 可 并 发 溶血 
危 象 .早产 .胎盘 早 章 , 死 亡 率 商 达 5.8 坚 。 孕 妇 易 伴 发 血 
栓 并 发 症 , 如 肝 尊 脉 血 性 形 成 . 脑 栓 塞 .下 收 葵 脉 栓塞 等 。 
以 往 不 主张 继续 妊娠 。 目 前 随 着 积极 纠正 贫血 ,预防 感染 、 
注意 预防 血栓 并 发 症 , 己 使 多 数 患 者 能 耐 受 分 婉 。 

血红 蛋白 病 伴 妊娠 在 我 国 少见 。 轻 型 B 海 洋 性 贫血 和 
性 贫血 对 妊娠 影响 不 严重 。 重 型 海洋 性 贫血 
妇女 很 少 怀 孚 . 易 华 发 严 亚 贫血 及 心力 衰竭 。 在 妊娠 中 、 晚 
期 在 也 超 引导 下 取 脐 血行 血红 蛋白 分析 .如 为 巴 氏 胎儿 水 
肿 综 合 征 则 应 终止 妊娠 。 镰 状 细 胞 性 贫血 CSCA) 患 者 伴 妊 
娠 可 促 发 溶 
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血红 一 自 病 伴 妊娠 ,上 除 一 般 支 持 
和 输血 三 本 宜 过 大 ,速度 过 减 慢 , 必 要 时 应 用 利尿 剂 以 防 心 
训 。 慢 性 淤血 时 过 用 时 补充 叶酸 。 对 有 G6PD 缺陷 可 疑 的 
如 女 ,应 禁 食 春 辟 和 禁用 伯 氢 哈 、 非 于 西 丁 、 厂 腕 


三 、 婚 媒 与 造血 系统 恶性 肿瘤 


恶性 肿瘤 人 妊娠 机 会 很 少 ,和 患者 的 存活 其 
若 处 理 得 泊 , 则 母 娶 安全 ;反之 死亡 率 具 


造血 系 名 










=: 魏 血 病 多 ,市 慢性 淋巴 强 胞 碧血 病 和 骨 护 冯 发 病 
训 ,| 对 而 化 发 妊娠 极 少见 。50 妈 的 漠 奇 
: 朱 育 年 龄 组 .因此 合并 妊娠 党 放 不 少 兄 。 韭 做 奇 金 淋巴 
狂 多 发 生 下 中 年 后 . 帮 合 并 妊 媒 者 较 少 。 

通过 大 基 观 察 发 再, 竺 奇 金 淋 马 准 合并 妊娠 者 大 多 数 





第 八 章 ”妊娠 与 血液 病 


均 能 达到 足 月 分 娩 , 产 后 出 血 也 不 增加 。 一 般 认 为 化 疗 与 
放疗 对 早期 妊娠 危险 性 最 大 ,因此 从 安全 的 角度 出 发 ,应 避 
免 在 妊娠 早期 进行 治疗 ,此 时 若 必须 给 予 治 疗 ,最 好 终止 妊 
娠 。 若 妊娠 已 达 中 、 晚 期 , 且 疾 病 处 于 静止 状态 .可 等 待 分 
娩 后 化 疗 。 分 娩 后 治疗 应 及 时 : 因 病 情 常 迅速 恶化 。 化 疗 
方案 的 选择 取决 于 药物 对 胎儿 的 影响 .ABVD 较 MOPP 为 
好 ,后 者 易 引起 不 育 和 胎儿 畸形 。 如 果 必 须 在 及 下 放射 治 
疗 , 胎 儿 无 法 避 开 照射 野 时 ,应 终止 妊娠 。 

随 着 白血病 缓解 率 提高 和 存活 期 延长 .其 伴 发 妊娠 的 
可 能 性 也 在 增加 。 母 体 患 白血病 .娩出 胎儿 可 正常 健康 。 
妊娠 本 身 并 不 影响 白血病 病程 ,但 可 增加 流产 率 和 母体 死 








亡 率 。 现 一 般 主 张 白血病 伴 早期 妊娠 应 子 终 止 ,中 、 晚 期 妊 _ 


娠 则 不 必 干 预 。 为 避免 孕妇 病情 的 恶化 .急性 白血病 患者 b 


一 旦 确诊 应 立即 化 疗 , 无 须 考虑 妊娠 周 数 , 且 均 按 标准 的 化 





疗 剂量 和 疗程 进行 治疗 。 急 性 早 幼 粒 细 胞 白血病 在 妊娠 初 一 


3 个 月 服用 全 反 式 维 申 酸 (ATRA) 可 导致 一 种 特异 性 的 视 


细胞 白血病 一 般 均 能 顺利 通过 妊娠 期 .达到 足 月 分 娩 ; 同 时 
也 考虑 到 脐 血 造 血 干 细胞 可 移植 给 革 亲 ,提供 治愈 白血病 
的 机 会 ,因此 允许 妊娠 ,除非 已 在 疾病 晚期 或 有 巨 脾 。 治 疗 
仍 宜 采用 口服 白 消 安 片 ( 马 利 兰 )。 据 报道 . 马 利 兰 为 抗 种 
瘤 药物 中 黎 畸 胎 作 用 最 少 者 . 亦 可 用 痉 基 逐 或 十 扰 素 -a 
(IFN-a) 。 对 于 高 白细胞 计数 的 患者 ,也 有 人 采用 和 握 细 胞 分 
离 术 的 方法 。 近 年 来 , 栈 氮 酸 激酶 抑制 剂 亿 马 蔡 尼 对 慢性 
粒 细胞 白血病 的 分 子 靶 向 获得 了 极 大 的 成 功 .但 由 于 
伊 马 蔡 尼 可 能 导致 畸形 ,通常 建议 患者 服药 期 间 避 免 寻 娠 。 
虽然 伊 马 替 尼 治疗 的 患者 选择 妊娠 或 合并 妊娠 .成功 分 娩 
的 个 案 多 有 报告 ,但 尚 无 流行 病 学 的 大 样本 研究 结果 支持 
伊 马 蔡 尼 治疗 的 患 少 可 以 选择 生育 ,对 伊 马 蔡 尼 涌 疗 
影响 生育 和 生殖 的 研 究 也 仅 停留 于 动 牧 













四 、 姓 媒 与 出 血性 疾病 


正常 止 \ 凝 血 机 制 包 括 血 管 因素 、 血 小 极 因素 及 洲 血 机 
制 三 个 方面 .任何 一 方面 出 现 蜡 常 均 可 引起 出 血性 疾病 





在 妊娠 合并 的 出 生性 窗 病 中 :以 血小板 及 浅 血 机 制 吕 常 较 
多 见 。 
(一 ) 妊娠 期 血小板 减少 
1 弥散 性 血管 内 凝血 (DIC) 如 前 所 述 ,. 娃 九 期 血液 
处 于 商 凝 . 低 纤 济 状态 .一 及 发 生病 理性 诱发 胃 未 . 仆 世 发 
生 DIC。 在 产科 出 租 中 占 很 重要 东风 病因 有 胎 各 旺 
寨 、 钨 舱 清 彤 妊娠 中 毒 证 、 感染 性 流产 败血症 、 
涉及 大 伦 粉 引产 、 红 8 :上 脂肪 上 是 等 
主要 和 机制 为 内 皮 报 俐 ` 组 组 凝血 活 随 和 和 供 些 物质 裕 放 调 引 
` 共 有 的 四 大 症状 (出 身 、 休 克 , 和 栓塞 , 深 身 ) 外 、 
“和 DIC 的 临床 表现 又 分 为 性 、 局 


胎 避 显 璋 多 发 后 主 商 面 质 、 允 产 或 重水 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


过 多 或 早 破 的 孕妇 ,也 可 见于 正常 孕妇 。 本 症 的 严重 性 取 
决 于 胎盘 和 剥离 的 范围 ,严重 者 可 表现 为 难以 控制 的 阴道 流 
血 , 低 血 容量 性 休克 ;先兆 子 病 或 子 痢 时 可 有 多 种 血液 学 改 
变 . 如 血小板 减少 .FDP 升 高 . 抗 凝 血 酶 及 蛋白 C 和 蛋白 S 
减少 等 ,可 有 某 些 DIC 的 临床 表现 , 若 胎盘 早 剥 合并 子 痢 ， 
则 DIC 过 程 将 十 分 严重 ;死胎 满 留 时 凝血 异常 通常 是 你 浙 
出 现 的 ,表现 为 纤维 蛋白 原 、 因 子 许 及 血小板 逐步 下 降 ， 
FDP 升 高 。 央 常 在 这 些 凝 血 因子 水 平 极 低 或 分 娩 时 才 发 
生 , 故 有 人 称 之 为 慢性 DIC; 羊 水 栓塞 是 最 具 致命 性 的 产科 
和 急症 , 常 发 生 于 高 龄 ,难产 的 经 产妇 。 临 床 表现 为 分 娩 时 或 
分 娩 后 突然 呼吸 困难 、 发 绀 .血压 下 降 , 肺 水 肿 , 氏 迷 或 惊 
厥 。 呼 吸 循环 衰竭 。 来 势 凶猛 , 常 在 1 小 时 内 死亡 ,死亡 率 
| 高 达 80%~86% 左 右 。 如 经 抢救 在 第 一 小 时 生存 下 来 , 则 
| 继而 出 现 难以 控制 的 阴道 流血 ,静脉 穿刺 部 位 .黏膜 面 的 大 


























” 量 出 血 ;应 用 单 克隆 抗体 可 检测 出 肺 循环 的 血液 中 有 羊水 


成 分 ,从 而 确定 诊断 ; 宫 腔 感染 引起 DIC 则 常 有 败血症 表 
现 。 人 工 流产 时 ,损伤 的 胎盘 释放 组 织 因子 ,进入 母体 循 
环 ,可 诱发 DIC。 围 生 期 宫 内 感染 或 流产 常 合并 内 毒素 性 
休克。 感染 原因 多 为 革 兰 阴性 杆菌 。 
关于 DIC 的 诊断 可 参见 有 关 章节 。 和 需要 注意 的 是 , 妊 
娠 时 急性 、 大 量 的 出 血 需 要 紧急 处 理 , 往 往 不 容 等 待 全 面 的 
给 室 检 查 结 果 , 以 确定 是 否 为 DIC。 处 理 原则 ;迅速 去 
除 病因 ;@ 纠 正 低 血 容量 和 补充 凝血 因子 ;@ 分 娩 后 使 子宫 
肌肉 充分 收缩 ;四 选择 性 肝素 应 用 ;@@ 子 宫 切 除 视 具体 情况 
而 定 。 
产科 DIC 的 病因 一 般 比 较 容易 去 除 , 是 治疗 中 当 务 之 
急 。 子宫 肌 收缩 对 止血 有 利 , 故 尖 入 量 湾 免 应 用 减弱 子宫 
肌 收 缩 的 药物 。 若 子宫 内 容 物 已 清除 , 则 不 必 切 除 子宫 ,如 
子宫 肌 收 缩 乏 力 , 内 容 物 不 易 清除 而 流血 不 止 则 应 当 机 立 
断 切 除 子宫 。 胎 盘 早 剥 如 剥离 面 小 ,胎儿 尚 存活 , 则 及 时 剂 
富 取 胎 ,一 般 不 主张 用 肝素 ,一 般 也 不 用 6- 氨 基 已 酸 等 搞 
纤 洲 药物 ;羊水 栓塞 主要 抢救 呼吸 循环 玫 竟 ,应 用 叶 索 及 补 
充 凝 血 因子 ;死胎 注 留 80 兴 在 胎 紫 3 周 后 自然 娩出 ,否则 
帘 及 时 引产 ; 宫 腔 感 染 则 主要 是 积极 控制 感染 、. 治 疗 休 克 。 
发 产 : 党 复杂 ,一般 不 宜 使 用 夺 
和 和。 另 应 强调 ,针对 病因 治疗 的 同时 ， 
由 重视 局 部 压迫 止血 :不 能 因 已 进行 抗 凝 治疗 而 疏忽 ， 
效 及 凝血 因子 恢复 仍 尖 要 一 定时 间 , 绝 对 不 
能 代 从 局 部 处 理 。 
2. 免疫 性 血小板 减少 症 (ITP) 止 常 妊娠 可 伴 有 血 小 
敌 计 数 的 下 降 , 可 能 是 妊娠 的 -一 种 生理 性 减少 ,与 血液 稀释 
有 大 ,临床 上 诊断 为 妊娠 期 合并 免疫 性 血 小 板 减 少 症 。 须 
排除 其 他 原因 引起 的 血小板 减少 关 者 认为 妊娠 期 
血小板 减少 和 免疫 许 面 小 屋 减 少 症 是 同一 类 疾病 的 不 同 状 
仿 大 多 数 人 以为 娃 娠 不 会 促使 TIP 恶化 .TIP 妇女 生育 
也 不 受 影响 。 当 妊娠 笠 ITP 时 ,应 测定 抗 核 抗体 等 以 排除 
SLE， 庙 小 板 相 关 抗 体 PAIgG 的 答 感 性 昌 商 :位 特异 性 不 
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强 。 血 小 板 糖 蛋白 GPIb/ 开 a 或 GPIbK 的 特异 性 高 ， 
对 诊断 更 有 价值 。 未 经 治疗 的 ITP 患者 主要 威胁 是 产程 
中 和 产后 的 出 血 问 题 ,其 次 是 新 生 儿 紫 闻 及 血小板 减少 证 。 
这 是 由 于 母体 的 血小板 抗体 可 通过 胎盘 到 胎儿 循环 中 。 颅 
内 出 血 常 是 新 生 儿 死亡 的 原因 。 车 女体 血小板 轻 度 减 少 ， 
不 需 特殊 治疗 ,但 应 定期 监测 血小板 变化 。 如 临床 上 有 出 
血 或 血小板 二 50 X10>/L 则 需 给 予 肾上腺 糖 皮质 激素 治 
疗 。 开 始 为 泼 尼 松 1mg/ (kg * d)， 当 血 小 板 维持 在 50X 
10? 人 所 时 , 便 开始 减 量 。 静 脉 输 注 丙种 球 蛋白 (IVIG) 可 较 
快 提高 血小板 数目。IVIG 每 日 给 予 0. 4g/kg, 连续 5 天 ， 
对 80% 的 病例 有 效 ;也 可 按 lg/kg 的 剂量 , 仅 用 1 天 , 输 注 
时 间 8 小 时 以 上 ,车 无 效 ,2 天 后 重复 1 次 。 通 常 48 小 时 
内 显效 ,但 只 能 维持 2~3 周 , 所 以 必须 注意 每 周 给 予 IVIG 
o.4g/(kg . d)1 次 维持 。 达 那 唑 和 长 春 新 碱 不 适用 于 殖 
妇 。 小 剂量 令 唑 味 岭 可 试用 。 脾 切 除 术 是 治疗 ITP 的 有 
效 方法 ,但 因 手 术 可 造成 胎儿 流产 和 孕妇 死亡 , 故 很 少 采 
用 。 车 内 科 治 疗 无 效 , 必 须 切除 脾 时 ,最 好 在 妊娠 中 期 进 
行 。 另外 辅 以 单 采血 小 板 输入 使 孕妇 血小板 能 较 快 升 高 ， 
以 防 产 时 及 产后 出 血 。 在 产 时 ,产后 也 可 同时 用 气 化 可 的 
松 200 一 300mg/d 短期 静 滴 , 随 着 现代 治疗 措施 增强 ,母体 
和 胎儿 的 危险 性 也 在 逐步 降低 。 

3. 先兆 子 痛 或 子 靖 ， 这 是 严重 妊娠 高 血压 综合 征 ( 简 
称 妊 高 征 ) 的 一 种 临床 表现 ,多 发 生 于 30 岁 或 之 30 岁 初次 
妊娠 者 ,在 病程 中 有 15%% 一 50%% 的 患者 可 有 血小板 计数 降 
低 。 有 的 甚至 在 子 阐发 作 前 已 先 有 血小板 下 降 (甚至 无 高 
血压 、 蛋 白 尿 或 血清 尿素 所 上 升 )。 因 此 ,对 于 进展 性 、\ 白 立 
性 血小板 下 降 出 现 于 媳 娠 期 时 ,应 高 度 管 惕 。 治 疗 主要 古 
针对 妊 高 征 ,根据 病情 ,可 采用 解 痉 、 降 压 、 利 尿 等 控制 , 改 
善 抽 摘 等 症状 ,防治 心 豪 、 肺 水 肿 和 高 血压 脑病 。 

4. HELLP( 溶 血 、 肝 酶 升 高 和 低 血 小 板 计数 ,hemolysis， 
elevated liver enzymes and low platelets) 综 合 征 ”此 综合 征 
是 重度 好 高 征 的 严重 并 发 症 ,其 以 患 率 占 重症 妊 高 征 的 
4%~12% ,孕妇 病死 率 可 达 24%。 围 生 儿 病死 当 为 7.7%~ 











经 
60%。 自 1982 年 Weinstein 首次 报道 以 来 ,至 今 病因 及 发 机 
制 尚未 完全 明了 。 其 临床 表现 有 三 大 主 征 :外 溶血 , 届 微 血 
管 性 溶血 ,外 周 血 片 中 有 大 量 破 雁 红 细胞 ,血清 中 心 肥 红 素 
全 205. 2pmol/L, 乳酸 脱毛 酶 (LDH) 宇 10umol’(s*L) 
(15991071);@@ 拆 酶 上 天 CSALT) 宇 1 17pmol/(s。 了 :他 血 
小 板 下 降服 突出 , 往 御 低 于 10X10'/L。 绝 大 多 数 串 省 主诉 
为 全 身 乏 力 、 泪 忆 鸣 时 ,检查 时 可 有 右上 季 肋 部 压痛 , 洒 可 
有 消化 道 或 论 尿 道 出 血 的 表现 。 一 般 终止 妊娠 后 病情 大 多 
能 改善 ,血小板 上升 ,用 酶 下 降 。 

5. 血栓 性 血小板 减少 性 紫 疗 (TTP) 
舍 面 、 血 小 板 严 重 下 降 及 神经 系统 症状 为 突出 表现 ,在 
率 较 高 ,提示 媳 娠 本 身 可 诱发 本 病 。 和 多 发 千 在 
23.5 周 。 内 此 可 与 HELILP 综合 征 鉴 别 , 后 者 
多 见于 奸 娠 36 周 时 。 寻 娠 合并 TTP, 预后 极 差 。 但 采用 














TTP 是 以 微 血 










血浆 输 注 或 血浆 呼 换 法 治疗 后 .媳妇 和 胎儿 生存 率 有 明显 
提高 。 

6. 产后 溶血 性 尿毒 综合 征 (PHUS) PHUS 是 在 产后 
发 病 , 以 急性 微血管 性 溶血 .血小板 减少 及 急性 肾 衰 竟 为 三 
大 特征 的 综合 征 。 病 死 入。 轻 者 可 用 一 般 支 持 治疗 ， 
改善 徽 循环 ,使 用 抗 血 栓 性 药物 .如 双 喀 达 葛 或 联合 小 剂量 
阿司匹林 。 重 症 者 ,应 及 时 加 用 肝素 ,用 量 要 足 ,首次 
7500U, 以 后 每 4 一 6 小 时 重复 应 用 .并 监测 有 关 凝 血 指标 。 
必要 时 加 用 抗 凝血 酶 ,用 量 为 500 一 1000U/d。 若 病情 已 届 
晚期 ,不 宜 用 肝素 。 若 尿 世 少 ,应 及 早 进 行 血液 透析 ,使 串 
者 顺利 度 过 急性 肾 衰竭 少 尿 期 。 

7. 妊娠 有 关 的 血小板 减少 (GT) GT 是 妊娠 期 间 出 
现 的 血小板 降低 ,一 般 低 于 100X 108/L. 少 数 在 (50 一 70) 
关 10" /EL 之 间 , 系 产科 自 限 性 疾病 ,对 孕妇 与 围 生 儿 无 不 良 
影响 ,只 需 密切 观察 ,不 必 治疗 。 但 要 与 ITP 鉴别 .最 好 的 
方法 是 产后 长 期 随访 , 除 能 鉴别 ITP 外 ,还 可 发 现 其 血 小 
板 下 降 可 能 为 其 他 免疫 病 的 先兆 症状 。 

(二 ) 妊娠 和 遗传 性 出 血性 疾病 ” 进 传 性 出 血性 疾病 
包括 凝血 因子 缺损 和 血小板 功能 缺陷 两 类 。 妊 媒 时 凝血 因 
子 缺损 最 常见 的 是 血管 性 血 友 病 (vWD)。vWD 是 一 种 
YWF 数量 .结构 缺陷 的 常 染色 体 显 性 或 隐 性 遗传 性 出 血性 
疾病 ,男女 均 可 发 病 ,出 血 时 间 延 长 ,因子 则 活性 降低 。 但 
由 于 奸 娠 时 因子 再 活性 及 vWF 上 升 ,出 血 时 间 缩 短 , 一 般 
无 出 血 症 状 。 除 非 为 vWD 变异 型 ,在 妊娠 时 vWF 低 甚至 
缺乏 ,用 1- 去 甲 基 -8D- 精 氨 酸 血管 加 压 素 (desmopressin， 
DPDAVYP)? 效 果 不 佳 。 分 娩 前 如 因子 碍 活性 大 于 50%, 则 一 
般 无 须 治疗 ,但 如 果 因子 则 活性 小 于 30%, 则 在 分 娩 时 及 
分 娩 后 5 一 7 天 输 因子 镍 浓缩 剂 新 鲜血 浆 或 冷 沉 淀 物 预防 
出 血 。 对 有 血 友 病 A 或 了 3 家族 史 的 孕妇 ,应 及 早 确诊 是 否 
为 血 友 病 携 带 者 ,以 便 尽 早 终止 妊娠 。 因 胎儿 因子 名 刺激 
生体 免疫 系统 而 产生 抗 衣 因子 抗体 是 产后 出 血 的 少见 原 
因 ,临床 表现 为 产后 3 个 月 内 有 严重 出 血 ( 胃 肠 道 ,生殖 道 、 
尿道 ),TT 和 PT 正常 ,APTT 延长 ,即使 加 了 正常 人 的 因 
子 融 也 不 能 纠正 。 需 用 激素 和 免疫 抑制 剂 治疗 ,近来 也 有 
用 重组 内 子 丰 制剂 治疗 有 效 的 报道 。 抗 体 通 常 在 2 年 内 渐 
消失 ,再 次 妊娠 时 较 少 复发 。 妊 娠 合并 纤维 蛋白 诛 缺 乏 级 
少见 .出血 程 度 常 不 严重 ,但 易 引 起 于 妇 自然 流 j 
出 血 , 委 妇 知 定期 输 注 血浆 或 纤维 从 白 浓缩 剂 以 维持 正 
常 的 奸 娠 。 血 小 板 功 能 缺陷 如 Bernard-Soulier 
Glanzman 血小板 无 力 症 . 虽 然 血 小 板 计 数 是 正常 的 ,但 由 
于 血小板 功能 的 缺陷 也 可 引起 出 血 . 故 治疗 上 震 输 血 
小 板 。 





















盏 、 妊 姑 与 所 管 恰 察 性 次 病 


如 前 所 述 , 姓 娠 时 血液 处 于 "高 凝 状态 ”加 于 媒 娠 晚期 


第 八 章 ”妊娠 与 血液 病 


增 大 子宫 使 身体 活动 不 便 , 又 增加 腹腔 内 上 庄 力 ,使 下 肢 葛 脉 
内 血 流 缓慢 ,以 及 妊娠 呕吐 .脱水 或 分 群 时 出 汗 增多 ,使 血 
液 浓缩 , 殊 度 增加 。 若 有 妊 高 征 、 胎 盘 早 剥 、 前 置 胎盘 等 合 
并 症 或 剖 富 手术 ,以 及 原 有 风湿 性 心 胜 病 分 娩 时 发 生 心力 
衰竭 或 心房 纤 冶 等 . 均 可 促进 血管 栓塞 病变 发 生 。 血 检 形 
成 的 常见 部 位 在 胭 静脉 股 静 脉 和 下 腔 静 脉 。 可 发 生 于 妊 
娠 的 任何 时 期 ,而 并 非 像 过 去 认为 的 那样 ,好 发 生 于 妊娠 晚 
期 。 这 些 部 位 的 静脉 血栓 脱落 , 便 导 致 肺 栓塞 并 发 证 ,虽然 
在 中 国 少见 ,在 西方 国家 却 是 妊娠 妇女 主要 的 死亡 原因 之 
一 。 预 防 性 应 用 抗 凝 药物 可 减少 血栓 形成 :但 对 孕妇 和 胎 
儿 皆 有 危险 , 故 应 用 时 , 需 加 倍 注意 。 预 防 性 应 用 抗 凝 剂 的 
指 征 为 :有 深 静 脉 血栓 ;既往 有 心 辩 膜 疾病 ;置换 人 工 汰 膜 ; 
抗 磷脂 综合 征 (APS) 等 。 抗 凝 剂 中 ,肝素 (包括 低 分 子 肝 ， 














素 ) 为 首选 药物 ,因为 它 不 通过 胎盘 屏障 。 开 始 治疗 时 间 一 /< 
般 在 妊娠 初期 3 个 月 .肝素 首次 剂量 150mg, 静 滴 6 小 时 ， 





以 后 每 4 一 6 小 时 予 100mg .保持 凝血 时 间 为 正常 的 两 倍 左 
右 , 直 至 分 娩 前 24 小 时 停 用 。 主 要 副作用 为 出 血 。 华 法 林 
〈 华 法 令 ) 与 肝素 不 同 , 它 可 通过 胎盘 屏障 ,还 可 导致 胎儿 栈 
形 ,尤其 在 妊娠 第 6 一 12 周期 间 , 故 最 好 在 妊娠 中 、 上 晚期 使 
用 。 为 防止 血栓 形成 ,还 应 采取 其 他 输 助 措施 ,如 鼓励 孕妇 
多 活动 ,减少 分 娩 时 的 创伤 和 感染 ,充分 补液 等 。 若 未 能 阻 
止血 栓 发 展 ,应 手术 处 理 。 

值得 注意 的 是 ,有 几 种 遗传 性 高 凝 状态 疾病 与 血栓 形 
成 有 重要 的 关系 。 如 : 〇 @ 抗 活化 蛋白 C( 抗 APO) 症 ; 白 种 人 
中 有 约 5%% 的 杂 合子 携带 者 .具有 高 凝 倾向 ,故常 常 是 妊娠 
期 高 凝 状态 及 血栓 形成 的 主要 原因 。 四 蛋白 C 与 重 白 S 
缺损 :是 常 染 色 体 显 性 遗传 性 疾病 ,在 妊娠 时 深 静 脉 血 栓 形 
成 的 发 生 率 为 35 ,处理 上 主要 是 给 予 足够 剂 基 的 皮下 肝 
素 ; 浓 缩 蛋白 C 制剂 现 也 已 有 ,可 考虑 使 用 。 四 抗 凝血 酶 
缺陷 症 : 据 报道 患 本 病 的 产妇 在 妊娠 期 及 产 袜 期 的 血栓 并 
达 70 汉 ,治疗 上 可 在 妊娠 期 的 最 初 4 一 4.5 个 
(皮下 20 000U ,一 天 2 次 ) ,随后 用 华 法 林 直 到 
36 一 37 周 : 然 后 再 用 肝素 直到 分 娩 前 停 药 ,在 这 时 单 
剂量 的 抗 凝 血 戎 3500U。 由 于 再 次 妊娠 时 血栓 事件 的 复发 
率 很 高 . 故 对 既往 有 过 深 静 脉 血栓 或 肺 栓塞 的 鞭 妇 通常 宕 
给 予 预防 性 抗 凝 治疗 。 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


第 九 章 ”外 科 手 术 与 血液 病 


化 范例 ” 莹 则 台 







并 发 外 科 疾 病 ”治疗 无 效 或 需 较 大 剂 芷 长 期 维持 且 出 现 严 重 副作用 时 ,可 


人 | 一 pas 本 上 上 人 > 
| 时 的 处 理 ,及 外 科 手 术 后 的 血液 学 改变 等 三 个 方面 予以 行 牌 切除 。 近 年 来 腹腔 镜 下 脾 切 除 显 示 出 较 开 有 版 手术 有 创 
伤 小 ,出血 少 、 手 术 时 间 短 及 恢复 快 的 优势 。 多 数 感 者 血 小 











论述 。 
板 在 术 后 一 周 左右 达到 正 党 水平。-- 服 认为 骨骼 巨 核 细 肥 

第 一 节 ”血液 病 的 外 科 增生 .轻微 御 大 、 对 激素 治疗 反应 较 好 , 搞 血 小 板 抗体 浓度 

= 术 yJ 较 高 着 ,手术 效果 较 好 。 而 术 后 血小板 - 度 升 高 至 400X 

手术 治疗 10°/L 以 上 考 预 示 复 发 的 可 能 性 较 小 。 自 身 免疫 性 溶血 性 

贫血 (AIHA) 患 者 脾 切 除 的 有 效率 约 为 60% ~65 %, 继 发 

一 、 血 液 病 的 脾 切 除 治 疗 性 AIHA 腺 切除 疗效 不 如 原 发 性 AIHA, 有 效率 约 为 


30%6。 一 般 来 说 脾 切 除 对 冷 抗 体型 AIHA 无 效 。 温 抗体 
脾 是 人 体内 最 大 的 外 周 淋巴 器 富 , 其 生理 功能 及 在 血 ”型 AIHA 中 以 单纯 1gG 型 .Coombs 试验 阳性 、 伴 有 脾 大 、 
液 病 发 病 机 制 中 的 作用 是 多 方面 的 , 脾 中 的 淋巴 细胞 在 进 “红细胞 自身 抗体 为 不 完全 抗体 旦 血清 浓度 较 低 者 , 脾 切 除 
入 脾 的 抗原 刺激 下 出 现 母 细胞 及 浆 细胞 反应 ,产生 抗体 及 疗效 较 好 。Evans 综合 征 是 合并 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 和 
致 敏 淋 巴 细胞 ,参与 体液 免疫 与 细胞 免疫 。 牌 中 的 巨 只 细 “免疫 性 血小板 减少 的 疾病 ,也 是 脾 切 除 的 适应 证 。 本 组 疾 
胞 是 人 体 单 以- 巨 哈 细 胞 系统 的 重要 组 成 部 分 ,进入 循环 中 病 若 术 前 能 用 ?Cr 标记 红细胞 或 2 In 标记 血小板 进行 肝 
的 异物 颗粒 ,抗原 ,微生物 及 受 损 或 有 缺陷 的 血细胞 均 可 被 。。” 脾 区 体 表 浏 定 ,证 实 牧 是 血细胞 的 主要 破坏 场所 , 则 可 提高 
脾 的 硅 噬 作用 所 清除。 此 外 脾 内 还 有 相当 数量 的 NK 细 。 ”手术 效果 ,若是 在 肝脏 或 肝 . 脾 两 处 破坏 , 则 脾 切 除 的 疗效 
胞 .NKT 细胞 及 树 突 状 细胞 ,这 些 细胞 在 抗 感染 和 免疫 监 。 较 差 。 
视 中 起 到 重要 作用 。 脾 分 沁 的 备 解 素 (properdin) 和 促 春 喉 2. 遗传 性 血液 病 ”包括 赣 传 性 球形 红细胞 增多 症 , 进 
脆 (tuftsin) 分 别 具 有 油 季 补体 和 促进 中 性 六 细胞 、 单 核 巨 。。 传 竹山 加 形 红细胞 增多 症 肥 珠 盘 和 白 生成 障 但 性 贫血 .它们 
噬 细 胞 春晓 的 作用 。 血 液 在 牌 中 流动 缓慢 , 当 血细胞 进入 都 是 常 染色 体 显 性 踪 传 性 疾病 。 前 两 者 由 于 红细胞 的 可 变 
牧 衬 时 , 脾 识 别 、 阻 留 并 崎 除 形态 异常 及 致 敏 的 血细胞 。 病 。。 形 性 显著 降低 , 当 其 通过 腺 索 缝 耻 进 入 脾 密 时 章 到 机 械 破 
理 情 况 下 种 大 的 脾 能 过 度 阻 贸 和 修 坏 自 身 的 血细胞 ,有 时 。。 坏 而 溶血 ,由 于 要 性 溶血 ,患者 党 合并 胆石 症 。 脾 切除 是 叭 
还 具有 骨 外 造血 功能 。 脾 切除 用 于 多 囊 血 深 病 的 诊断 和 治 一 有 效 的 治疗 办 法 , 切 牌 后 几 乎 所 有 起 者 的 贫血 均 可 得 到 
疗 已 有 和 余年 的 历史 ,但 术 后 并 发 症 也 不 容 忽视 ,因此 是 备 。 ”改善 .并 可 减少 胆石 症 的 发 生 , 但 红细胞 的 遗传 缺陷 仍然 存 
尘 归 脾 切 除 以 及 术 前 准备 和 术 后 并 发 症 的 处 理 , 都 是 血液 。 在 。 珠 绰 白 生成 陪 但 性 贫血 包括 异 党 血红 蛋白 症 ( 珠 焉 白 












































和 及 人 和 i i 
各 及 旨 科 医 生 上 共同 美 心 的 问题 。 状 链 分 子 结构 异常 ) 和 海洋 性 贫 而 ( 珠 蛋 白 肘 链 量 的 异常 )， 
， 】 让 切除 的 原理 和 适应 证 用 切除 不 能 纠正 珠 蛋 自居 链 缺 陶 , 帮 不 作为 常规 治疗 。 只 

















下 自身 免疫 性 血液 疾病 ” 牌 切除 是 治疗 免疫 性 血 小 有 当 夏 明显 种 大 们 路 功 能 序 进 或 让 牌 千 成 严重 的 让 症状 
级 喊 少 首 (TTP) 的 重 妥 手段 .有 效率 达 80% 一 90 光 ,而 0% 时 . 切 脾 可 泪 轩 症状 ,延长 血细胞 压 命 : 改 兽 贫血 .减少 和 
以 上 的 患者 可 效 得 进 加 面 持 和 的 完全 缓解 。 即 使 是 手术 疗 。 血 是 。 加 

效 欠 人 的 患者 ,也 可 提高 对 激素 治疗 的 敏感 性 ， 有 中 既是 产 3 骨髓 增殖 性 肿 癌 。 原 发 性 稍 艇 纤维 化 下 
后 搞 硬 小 板 抗体 的 主要 希 官 ,又 是 全 第 血小板 修 坏 的 主要 明显 的 脾 大 . 腺 切除 并 不 能 改变 疾病 进程 .上 之 后 少数 患者 
场所 TIP 虑 者 的 忠 始 治疗 是 肾 寺 腺 糖 皮 质 激 素 : 妆 村 物 出 现 肝脏 的 进行 性 肿 大 。 但 当 合 并 有 了 脾 功 能 充 进 ,症状 性 














































2522 








脾 大 、 难 以 控制 的 溶血 及 门 脉 高 压 有 出 血 危险 时 .权衡 利 束 
后 可 考虑 切中 。 慢 性 粒 细胞 白血病 仅 在 合并 脾 功 能 亢进 、 
巨 牌 造成 严重 讨 迫 症状 或 有 脾 梗 死 、 脾 破裂 时 , 方 考虑 切 
脾 。 切 脾 对 慢性 期 无 治疗 作用 ,也 不 能 防止 急 变 , 更 不 能 延 
长 生存 期 。 原 发 性 血小板 增多 症 和 真性 红细胞 增多 症 则 禁 
忌 脾 切 除 。 

4. 其 他 血液 病 ” 慢 性 再 生 障 碍 性 贫血 长 期 内 科 治 疗 
无 效 ,贫血 .出 血 严 重 , 肯 授 有 灶 性 增生 或 有 溶血 证 据 者 ,可 
考虑 切 脾 , 有 人 认为 胜 有 抑制 骨 通 造血 的 功能 ,又 是 破坏 血 
细胞 的 场所 ,少数 病例 切 脾 可 改善 贫血 .减少 出 血 ;淋巴 瘤 
伴 巨 脾 引 起 全 血细胞 减少 时 . 切 脾 可 使 ?72% 的 患者 血液 学 
异常 得 以 恢复 ,增加 患者 对 放 、 化 疗 的 耐 受 性 ;对 于 原 发 性 
腺 功能 亢进 及 毛细 胞 白血病 患者 , 脾 切 除 作为 重要 的 治疗 
手段 ,效果 良好 ;血栓 性 血小板 减少 性 紫 瘦 、 戈 谢 病 、 艾 滋 病 
毒 相 关 的 血小板 减少 症 以 及 Felty 综合 征 等 , 切 脾 均 有 一 

(二 ) 脾 切 除 的 术 前 准备 、 术 后 并 发 症 和 血 象 变化 

1. 术 前 准备 ”各 种 血液 病 的 具体 情况 不 同 , 故 术 前 准 
备 也 不 一 样 。 严 重 贫 血 需 要 术 前 输血 ,白细胞 明显 减少 者 
可 在 术 前 短期 应 用 粒 细胞 集落 刺激 因子 (G-CSF) ,血小板 
减少 者 应 在 手术 当天 输 单 采血 小 板 ,但 血栓 性 血小板 减少 
性 紫 短 患者 除外 。ITP 患者 在 术 前 三 天 起 应 子 肾 上 腺 糖 皮 
质 激素 ,对 已 用 这 类 激素 者 要 加 大 剂 显 , 最 好 和 静脉 滴 注 氢化 
可 的 松 , 术 后 逐渐 停 用 。ITP 血小板 严重 降低 者 ,可 在 术 前 
1 一 2 周 静 脉 输 注 大 剂量 丙种 球 蛋 白 以 使 血小板 尽 可 能 升 
至 30X10"L 以 上 , 术 日 展 还 可 再 静脉 用 丙种 球 蛋 白 
400mg/kg。 对 继 发 于 肝 硬 化 的 脾 功 能 充 进 者 ,应 检查 和 纠 
正 凝 血 障碍 ,如 输 注 新 鲜血 浆 、 维 生 素 K; , 淀 血 酶 原 复 合 物 
和 (或 ) 纤 维 盘 白 原 等 。 

2， 脾 切除 后 并 发 症 ”四 感染 : 脾 切 除 后 . 单 核 - 巨 唆 细 
胞 系统 功能 受 损 可 持续 5 年 之 入, 又 因 大 多 数 血 液 病 趾 者 
术 前 接受 过 籽 上 腺 糖 皮质 激素 或 细胞 毒药 物 ,损害 了 机 体 
的 防御 机 制 ,此 外 切 脾 后 抗体 生成 减少 ,补体 调理 活性 下 
降 , 均 增加 了 机 体 对 病原 的 易 感 性 ,因此 ,感染 为 切 脾 后 最 
常见 .最 严重 的 并 发 症 , 约 占 14%%。 脾 切除 后 凶险 性 感染 
(overwhelming post-splenectomy infection, OPSD 是 极 久 给 
的 全 身 性 感染 ,在 全 脾 切 除 后 数 日 至 终生 均 可 发 病 .多 数 在 
术 后 2 一 3 年 内 发 生 , 其 致 病菌 50%% 以 上 为 肺炎 链球 菌 ,其 
次 为 流感 吵 血 杆菌 和 脑膜 炎 球菌 .患者 可 在 发 病 后 数 小 时 
内 死亡 。 术 前 接种 多 价 肺炎 球菌 疫苗 和 流感 慎 菌 B 型 疫 
苗 及 预防 性 使 用 抗生素 可 降低 术 后 感染 率 和 死亡 率 。 成 人 
OPSI。 大 宗 病例 的 临床 研究 表明 腺 切除 术 后 败 
血 症 等 全 身 性 感染 的 患 病 率 和 病死 率 在 成 人 分 别 为 0.9” 
和 0.8%,16 岁 以 下 为 二 4 吧 和 2.5 吧 ,5 岁 以 下 为 10. 4 
和 4.5%, 翼 儿 为 15.7 交 和 6.7%, 因 此 对 儿童 脾 切 除 年 龄 
应 尽 可 能 偏 大 一 些 ,5 岁 以 下 儿童 不 主张 脾 切 除 。 如 
约 占 5% ,以 局 部 止血 不 当 为 多 见 ,但 潜在 的 洲 血 机 制 障 
























































第 九 章 ” 外 科 手 术 与 血液 病 


碍 ,轻型 血小板 功能 缺陷 .DIC 及 大 量 库 血 输入 等 引起 的 出 
血 亦 非 牢 见 。@ 血 栓 形 成 : 约 占 2 党 一 3 兴 , 在 骨 艇 增殖 性 
疾病 中 明显 增多 。 脾 切除 后 由 于 血小板 增多 、 血 小 板 黏附 
性 增加 和 脾 静 脉 残 端 血 流 淤 灌 , 均 易 致 血栓 形成 。 如 不 伴 
有 其 他 凝血 异常 .单纯 的 继 发 于 腺 切除 的 血小板 增多 并 不 
是 导致 血栓 形成 的 高 危 因 素 . 对 于 血小板 轻 度 升 高 者 一 般 
可 了 予 观察 或 给 予 阿司匹林 100mg/d 及 扩容 治疗 。 小 板 
计数 持续 增多 (二 800X10”/L) 时 可 用 血小板 单 采 术 . 亦 可 
短期 口服 凑 基 腺 或 2?P。 已 有 血栓 形成 时 ,应 立即 给 予 溶 栓 
治疗 。@ 副 脾 和 脾 自 体 移 植 : 切 脾 后 数 月 至 数 年 ,患者 又 出 
现 血细胞 减少 ,要 考虑 有 副 脾 或 手术 创伤 引起 脾 组 织 自体 
植 入 的 可 能 性 。 脾 切除 时 副 脾 的 发 现 率 大 约 为 15 兴 一 
20% ,而 脾 切 除 后 复发 患者 有 副 脾 者 的 发 生 率 高 























数目 通常 为 1 一 2 个 , 亦 有 多 达 3 一 4 个 ,因此 手术 中 应 详 加 





3. 脾 切除 后 的 血 象 改变 切 脾 后 周转 血 象 可 见 幼 红 
细胞 . 靶 形 细胞 和 环形 细胞 ,成熟 红细胞 或 晚 幼 红细胞 胞 质 
中 可 见 一 个 或 多 个 Howell-Jolly 小 体 。 白 细胞 数 可 增多 ， 
术 后 2 周 达 高 峰 。 淋 巴 细胞 增多 而 CD19- 也 细胞 比例 下 
降 。 血 小 板 在 切 脾 后 24 一 48 小 时 开始 上 升 ,7~14 天 内 达 
到 高 峰 , 以 后 逐渐 下 降 , 约 在 2 个 月 内 降 至 稳定 水 平 。 约 
13% 的 患者 可 持续 存在 继 发 性 血小板 增多 症 。 


二 、 原 发 性 结 外 淋巴 瘤 的 
手术 治疗 


原 发 性 结 外 淋巴 瘤 的 发 生 率 约 占 非 种 奇 金 淋巴 阁 的 
25% 一 40%. 坊 常见 于 胃 肠 道 ,其 次 是 咽 、 扁 桃 体 环 ,皮肤 、 
省 腺 、 骨 艇 甲状 腺 、 和 乳房 和 鹿 丸 .少数 原 发 于 心 、 肺 盾 、 脾 
等 。 器 官 切除 后 的 病理 检查 或 活检 ,是 诊断 结 外 淋巴 瘤 的 
重要 手段 。 胃 部 淋巴 瘤 很 少 震 要 手术 治疗 ,但 小 肠 淋巴 癖 
易 引 起 出 血 和 穿孔 ,尤其 化 疗 后 肿瘤 组 织 坏死 .因此 一 般 主 
张 手 术 切 除 后 再 化 疗 。 原 发 爸 丸 淋巴 冶 治 疗 方案 包括 举 妃 
切除 及 联合 化 疗 , 原 发 中 枢 神经 系统 淋巴 痛 手 术 切 除 病灶 
用 于 明确 诊断 。 










三 、 胸 腺 瘤 合并 纯 红 细胞 再 生 
障碍 性 贫血 的 手术 治疗 









纯 红 细胞 再 生 障 码 性 贫血 ( 纯 红 再 障 ) 分 为 先 大 性 和 线 
得 性 两 种 .先天 性 病因 不 清 . 获 和 之 

物 。 据 统计 约 0 一 15% 的 纯 红 再 障 病例 会 并 胸腺 摘 ， 
对 慢性 纯 红 再 障 患 者 应 常规 进行 胸部 天 线 或 CT 检查 ,以 
明确 有 无 胸 熙 注 。 胸 腺 净 诊 断 一 旦 确立 应 及 时 切除 , 术 后 


肖 血 红 系 造血 增强 ， 





























第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


再 障 在 切除 肿瘤 后 .29 池 一 64 邓 的 病例 贫血 好 转 , 对 非 继 发 


于 胸腺 瘤 的 本 病 患者 ,手术 无 效 。 


第 二 节 ”血液 病 患者 并 发 外 科 


疾病 时 的 手术 问题 
一 、 贫 血 患者 的 手术 问题 


术 前 血红 蛋白 低 于 60g/L 的 患者 ,手术 死亡 率 明 显 升 

高 ,但 过 多 的 输血 不 仅 浪费 血液 资源 ,而 且 可 能 带 来 额外 的 
输血 风险 ,因此 术 前 应 设法 寻找 并 去 除 病 因 , 并 适当 提高 血 

1〗 红 蛋 白水 平 。 手 术 必 须 立即 进行 者 ,如 急性 闪 尾 炎 、 胃 肠 穿 
| 和 孔 等 , 则 术 前 先 将 血红 蛋白 补充 到 80g/L 以 上 ,或 血细胞 
比 容 在 0. 30 以 上 为 佳 。 老 年 或 动脉 硬化 者 术 前 血红 蛋白 
须 在 100g/L 左右 ,以 防止 术 中 出 血 而 引起 心 、 脑 、 肾 缺 血 。 
慢性 贫血 由 于 机 体 已 有 了 和 良好 的 适应 性 和 代 偿 功能 ,即使 
血红 蛋白 在 60g/L 左右 ,也 能 耐 受 一 般 手 术 。 各 种 溶血 性 
贫血 ,尤其 是 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 和 阵 发 性 睡眠 性 血红 
蛋白 尿 患 者 ,在 术 前 及 术 后 3 一 4 天 尚 需 应 用 肾上腺 糖 皮质 
激素 或 加 大 原 有 的 激素 用 量 , 以 防止 术 中 或 术 后 发 后 溶血 
危 象 或 肾上腺 皮质 危 象 。 镰 状 细胞 贫血 或 合并 其 他 异常 血 
红 和 蛋白 病 患者 , 术 中 易 有 血栓 形成 ,因此 ,在 手术 过 程 中 要 


















积极 防止 感染 、 缺 氧 、 脱 水 、 酸 中 毒 和 低温 ,因为 这 些 都 会 促 
使 红细胞 锐 变 ,诱发 血栓 形成 。 应 避免 消 髓 麻醉 ,减少 内 脏 


血管 六 血 。 此 外 , 术 后 要 变换 体位 ,避免 肢体 血 流 不 畅 而 发 


生 血 栓 。 


二 、 和 白细胞 减少 患者 的 
手术 问题 


一 般 来 说 中 性 粒 细胞 生 (0. 5 一 1.0)X10*7L 者 ,未 后 
感染 和 伤口 难以 愈合 , 故 应 避免 手术 。 一 般 
手术 要 求 中 性 粒 细胞 至 少 壹 1.0X10"/L, 稍 大 一 些 的 手术 
要 求 中 性 粒 细胞 至 少 二 1.5X10/L, 但 如 中 性 粒 细 胞 在 
《42.0 一 2.5) 7 0/L 或 白细胞 总 数 二 4.0X10?/L, 则 患者 
有 各 种 手术 。 若 白细胞 减少 又 必须 施行 手术 时 , 术 前 
给 予 粒 细胞 集落 刺激 因子 75~-150pg/d, 皮 下 注射 ,可 迅速 


易 引 起 严重 








可 琴 


提 上 总 中 性 粒 细 胞 计数 。 


三 、 血 小 板 减 少 或 和 页 小 板 功 能 
障碍 性 疾病 患者 的 手术 问题 


血 小 航 质 和 晤 的 异常 与 手术 出 血 的 关系 密切 。 


求 功能 妇 好 的 血小板 计数 二 80 之 10"7L. 手术 时 出 血 机 会 
很 少 。 如 二 弛 10 7L, 则 衔 日 有 渗 血 可 能 .一 20x 1/ 


2 


则 常 有 严重 出 血 。 因 此 ,一 般 手 术 血 小 板 不 应 二 50X10?/ 
工 , 较 大 手术 血小板 应 之 80X10?/L。 但 为 止血 需 做 脾 切 除 
的 ITP 及 脾 功 能 亢进 者 , 则 不 受 此 限制 。 血 小 板 明显 减少 
和 血小板 功能 缺陷 者 ,任何 手术 均 可 引起 异常 出 血 。 对 这 
类 患者 如 果 必 须 手 术 , 应 在 手术 前 、 后 24 小 时 内 及 术 中 给 
注 单 采血 小 板 或 血小板 悬 液 。 血小板 悬 液 每 单位 为 30ml， 
相当 于 200ml 新 鲜血 中 的 血小板 含量 ,每 输入 1U 血小板 
悬 液 ,理论 上 可 使 患者 循环 中 血小板 升 高 约 (5 一 6) X10”/ 
工 。1U 单 采血 小 板 数量 约 (1 一 3) X 100 个 ,理论 上 可 提高 
血小板 计数 30X 102/L。 实 际 升 高 数 受 供血 者 血小板 数 
量 ` 采 血 时 间 、 保 存 及 运输 等 诸多 条 件 的 影响 。 输 入 量 应 根 
据 疾 病 种 类 、 出 血 程度 和 手术 范围 而 定 。 应 该 指出 的 是 ,此 
类 患者 禁用 抑制 血小板 功能 的 药物 。 由 于 血小板 表面 存在 
HLA 及 HPA 抗原 ,多 次 输 注 可 产生 同 种 血小板 抗体 , 造 
成 血小板 输 注 无 效 , 应 引起 注意 。 


四 、 凝 血 障碍 性 疾病 
患者 的 手术 问题 


未 纠正 的 凝血 功能 障碍 患者 手术 是 禁忌 的 ,尤其 是 血 
友 病 。 某 些 轻型 血 友 病 和 血管 性 血 友 病 可 在 成 年 后 发 病 ， 
在 其 未 明确 诊断 前 可 能 钵 患 外 科 疾 病 , 或 因 上 腹腔 内 血肿 而 
被 误诊 为 外 科 疾 患 ,施行 手术 治疗 可 造成 严重 后 果 。 央 此 
在 手术 前 应 重视 询问 患者 及 其 家 族 中 有 无 出 血 史 ， 术 前 常 
规 做 有 关 出 凝血 检查 ,对 可 疑 病例 应 做 活化 部 分 凝血 活 酶 
时 间 测定 CAPTT) ,凝血 酶 原 消耗 试验 及 因子 网 、 民 活性 测 
定 等 ,以 明确 诊断 。 对 已 确诊 的 血 友 病 患者 如 必须 手术 时 ， 
为 防止 致死 性 出 血 , 术 前 、 术 中 和 术 后 充分 补充 所 缺乏 的 凝 
血 因子 是 唯一 有 效 的 办 法 。 以 缺乏 因子 风 的 血 友 病 人 为 
例 ,Lml 正常 新 鲜血 浆 含 1U 因子 妊 , 当 血浆 因子 妖 活 性 提 
高 到 正常 的 30% 时 ,可 进行 拔牙 或 切 开 引流 等 小 手术 , 当 
提高 到 60% 时 可 进行 较 大 范围 的 外 科 手 术 。 由 于 血浆 用 
量 大 引起 血 罕 重 增加 ,对 严重 出 血 亦 不 易 奏 效 ,因此 宜 首先 
重组 人 凝血 因子 而 ,可 避免 血 源 性 传播 疾病 如 HIV、\ 上 肝炎 
等 的 感染 危险 。 其 他 因子 如 制剂 包括 冷 沉 淀 物 、 抗 血 友 病 
蛋白 \ 中 纯度 浓缩 因子 划 等 亦 可 应 用 。 因 子 轩 的 用 重 可 
按 以 下 公式 计算 : 需 因 子 则 量 (U) = [期 望 肉 子 胃 活性 
(%)- 患 者 因子 妞 活性 (%)]X 千 克 体 重 /2。 因 子 册 半 误 
期 10 一 12 小 时 , 故 应 每 12 小 时 输 注 1 次 。 围 术 期 视 出 血 
情况 可 以 随时 增加 剂量 ,减少 间隔 以 及 延长 使 用 时 间 等 。 
如 补充 是 量 内 子 妊 仍 不 能 止血 ;应 做 凝血 活 栈 生成 纠正 坛 
验 或 因子 财 抑 制 物 测定 ,以 检测 患者 体内 有 无 因子 夯 抗 体 ， 
对 此 类 患者 应 增加 和 输 注 因子 邯 的 剂 是 。 严 重出 血 者 可 以 使 
用 重组 人 活化 凝血 因子 届 制 品 ,办 其 可 以 在 缺乏 因子 峙 的 
情况 下 直接 活化 因子 六 。 L 因 
了 缺乏 的 常见 病因 , 术 前 给 予 允 耻 充 
新 鲜 冰 冻 血 浆 可 以 纠正 。 上 肝病 也 是 ， 













































第 九 章 ”外 科 手 术 与 血液 病 


计算 输入 库 血 的 总 量 ,以 除外 由 于 血小板 相对 稀释 所 引起 
的 出 血 。 重 新 核对 患者 和 供血 者 的 血型 ,以 除外 由 于 血型 
不 合 输血 而 引起 的 输血 反应 。 

(二 ) 全 面 的 体格 检查 ”注意 出 血 的 临床 特征 ,如 仅 有 





缺乏 的 病因 .为 多 种 凝血 因子 缺乏 , PT、APTT 均 延 长 , 纤 
维 蛋 白 原水 平 下 降 , 术 前 给 予 新 鲜 冰 冻 血 桨 纤维 蛋白 原 、 
泌 血 酶 原 复合 物 等 替代 。 由 于 各 种 凝血 因子 的 生物 半衰期 
不 同 ,同一 凝血 因子 在 首次 应 用 和 以 后 维持 应 用 时 对 组 织 


弥散 的 时 间 不 同 , 故 剂量 和 用 法 必须 根据 不 同 的 制剂 类 型 、 
患者 术 前 凝血 因子 水 平手 术 大 小 及 伤口 愈合 情况 而 定 。 


五 、 其 他 


未 控制 的 真性 红细胞 增多 症 和 原 发 性 血小板 增多 症 患 
者 , 术 后 出 血 和 栓塞 的 并 发 症 及 死亡 率 高 ,应 避免 手术 。 对 
急需 手术 的 真性 红细胞 增多 症 患者 ,应 紧急 放血 使 血 容量 
接近 正常 。 对 原 发 性 血小板 增多 症 患者 . 术 前 应 用 煤化 剂 、 
抗 血 小 板 药物 和 (或 ) 血小板 分 离 术 , 使 血小板 降 至 (200 一 
300) X10?/L 再 行 手 术 。 术 后 早期 下 床 活 动 可 减少 深 静 肪 
血栓 形成 的 危险 。 

对 未 缓解 的 急性 白血病 患者 ,手术 是 禁忌 的 。 若 必须 
手术 (如 白血病 合并 妊娠 ,合并 闲 尾 炎 、 置 肠 穿孔 等 ), 应 在 
手术 前 ,后 及 术 中 输 新 鲜血 及 血小板 悬 液 . 宜 在 积极 控制 感 
染 和 出 血 的 条 件 下 进行 。 缓 解 期 急性 白血病 ,慢性 白血病 
慢性 期 的 手术 指 征 相 对 放宽 。 


第 三 节 ”外科 手术 后 引起 的 
血液 学 改变 








一 、 外 科 和 手术 后 的 异常 出 血 


其 发 生 率 约 为 0.05 吧 一 4 吕 ,常见 原因 有 :四 外 科 止 血 
不 当 ; 回 隐匿 性 凝血 因子 缺乏 ,如 因子 出 、. 人 XI 和 vWEF 缺 
乏 ; 四 血小板 功能 缺陷 性 疾病 ,如 血小板 无 力 证 ,贮存 池 病 ; 
图 慢性 肝病 引起 的 纤维 恒 白 原 、 凝 血 酶 原 及 因子 江 KR 、X 
等 碱 少 ;@ 术 中 输入 大 量 乏 血小板 的 库 血 (用 构 几 酸 盐 保 存 
的 库 血 24 小 时 后 血小板 大 多 失 活 ), 引 起 血小板 稀释 。 库 
血 中 毕 训 期 短 的 凝血 因子 (如 因子 V ML、 碍 ? 含 其 明显 减 
少 ,此 外 抗 凝 剂 枸 梅 酸 钠 随 大 昔 输 血 进入 体内 使 游离 钙 减 








少 ,引起 凝血 障碍 ;@ 手 术 诱发 的 弥散 性 血管 内 洗 血 和 (或 ? 
原 发 性 纤 溶 亢进 ;四 术 中 血型 不 合 的 输血 引起 溶血 性 输血 






反应 , 尿 色 加 深 误 为 血尿 ;@@ 术 前 或 术 中 使 用 肝素 过 焉 。 对 
各 种 出 血 原因 的 鉴别 诊断 ,可 以 从 以 下 三 个 方面 进行 探讨 。 

(一 ) 详细 询问 病史 ”幼年 有 无 出 血 史 ,家 族 中 有 无 出 
血性 疾病 ,其 中 较 常见 的 是 血管 性 血 友 病 、 胃 型 血 友 病 及 血 
小 板 功能 缺陷 性 疾病 。 此 类 疾病 平时 可 不 出 血 , 一 旦 手术 
或 创伤 后 则 出 血 不 止 。 详 细 了 解 手术 前 .后 有 无 用 过 抗 
或 抗 血小板 药物 ,心血 管 疾病 用 药 如 阿司匹林 、 氧 叱 格雷 等 
为 临床 医 师 所 熟知 ,一 些 临床 上 常用 的 药物 如 头孢 哌 酮 、 右 
旋 业 本 以 及 活血 化 凑 的 中 草药 等 亦 能 导致 出 血 倾向 认真 



















伤口 局 部 出 血 ,可 能 与 外 科 止 血 不 当 有 关 。 深 部 组 织 、 肌 肉 
和 关节 血肿 或 伤口 渗 血 不 止 , 以 凝血 因子 缺乏 的 机 会 较 多 。 
皮肤 、 黏 腊 有 散在 或 密集 的 瘀 点 和 六 斑 , 以 血小板 减少 引起 
的 出 血 多 见 。 皮 肤 大 片 次 斑 , 以 弥散 性 血管 内 凝血 和 原 发 
性 纤 溶 亢进 的 可 能 性 大 。 黄 辣 伴 酱油 样 尿 ,提示 有 血管 内 
溶血 反应 。 肝 脾 大 伴 有 质地 变化 及 黄 益 ,提示 出 血 可 能 与 
肝 功 能 损害 有 关 。 巨 脾 要 警惕 骨 和 散 增 殖 性 疾病 的 可 能 。 
(三 ) 必要 的 实验 室 检查 主要 包括 血 常 规 检 查 、 外 周 








血 涂 片 ,网 织 红细胞 计数 .肝脏 功 能 .出 凝血 时 间 、 活 化 部 分 | 人 
活血 活 酶 时 间 、 洗 血 酶 原 时 间 及 血浆 持 维 蛋白 原 测定 。 必 | LA 





要 时 可 做 凝血 酶 时 间 、 凝 血 活 酶 生成 试验 ,FDP 及 DD- 二 珍 
体 测定 等 。 关 于 各 种 检查 对 鉴别 出 血 原因 的 临床 意义 ,可 
参阅 本 篇 第 七 章 第 一 节 出 血性 疾病 概述 和 第 十 三 节 弥 散 性 
血管 内 凝血 等 相关 内 容 。 





二 、 手 术 后 高 凝 状态 


特别 是 大 手术 和 骨科 手术 后 ,由 于 组 织 因子 释放 、 血 流 
缓慢 炎症 以 及 多 种 凝血 因子 如 纤维 蛋白 原 . 凝 血 因 子 则 和 
vWF 等 活性 升 高 .血小板 取 集 活性 升 高 以 及 术 后 肢体 制 动 
等 ,机 体 处 于 高 凝 状态 ,部 分 患者 出 现 血 栓 形 成 和 栓塞 . 严 
重 的 深 静 脉 血栓 和 肺 栓塞 等 甚至 可 致命 。 钞 白 、 骨 盆 骨 折 
及 手术 后 深 静 脉 血栓 的 发 生 率 甚 至 可 高 达 20 只 ~ 一 60%% , 致 
命 性 肺 栓塞 的 发 生 率 达 2 嗓 一 7 站。 发 生 血 栓 和 栓塞 的 其 
他 高 危 因 素 包 括 肥胖 ,高龄 .肿瘤 .妊娠 .口服 避孕 药 以 及 伴 
有 高 凝 状态 的 先天 性 或 获得 性 疾病 。 术 前 对 患者 进行 相关 
危险 因素 的 得 查 , 例 如 检测 蛋白 C、 蛋 白 S 活 性 ,对 于 高 危 
患者 给 予 低 分 子 量 肝 素 预防 可 以 显著 减少 静脉 血栓 的 发 生 
率 ,一 般 5000U 皮下 注射 ,每 日 1~2 次 ,持续 7 一 10 天 或 
更 久 。 一 且 出 现 血栓 形成 和 栓塞 ,其 处 理 参见 相关 瘟 节 。 














胃 肠 道 手 术 后 引起 的 贫血 


一 、 





胃 或 小 肠 大 部 切除 后 影响 铁 , 维 生 素 Bi 利 叶酸 的 吸 
收 , 导 敏 缺 铁 性 和 (或 ) 巨 幼 细胞 性 贫血 .前 者 的 发 生 率 为 
28% 一 50%. 后 者 约 为 5%。 其 发 病 机 制 及 诊 泣 已 在 有 关 
章节 内 介绍 ,本 节 不 予 侈 述 。 








四 、 体 外 循环 对 全 细胞 和 
凝血 机 制 的 影响 


血液 通过 体外 御 环 管道 
大 盟 破 十。 红细胞 破坏 






过 











第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


血红 蛋白 超过 500mg/L 时 出 现 血 红 蛋 白 尿 。 血 小 板 机械 
损伤 ,血小板 董 附 在 异物 表面 消耗 过 多 、 凝 血 系 统 被 激活 及 
输入 大 量 库 血 等 , 均 可 引起 血小板 减少 。 手 术 后 1 一 2 天 血 
小 板 可 轻 度 同 升 , 术 后 10 天 左右 血小板 恢复 正常 。 体 外 循 
环 开 始 时 白细胞 因 机 械 损伤 而 减少 ,随后 增多 ,可 持续 1 周 
左右 。 多 种 凝血 因子 减少 \ 纤 溶 系统 激活 和 体外 循环 过 程 
中 肝素 应 用 过 量 , 均 可 引起 凝血 障碍 。 





五 、 器 官 移植 对 血细胞 的 影响 


由 于 手术 创伤 ,器 官 移植 后 可 有 和 暂时 性 白细胞 增多 ,如 
系 术 后 继 发 感染 或 移植 器 官 排 异 反应 ,白细胞 增多 的 时 间 
延长 。 部 分 患者 移植 术 后 白细胞 减少 ,这 可 能 与 原 发 病 、 过 
旦 应 用 免疫 抑制 剂 有 关 。 发 生 和 急性 排 异 反应 前 1 一 3 天 已 
有 血小板 减少 ,动物 实验 证 明 血 小 板 聚 集 在 被 排 异 的 移植 
器 官 血管 内 。 此 外 ,免疫 抑制 剂 被 用 于 预防 和 控制 排 异 反 
应 ,由 于 骨 艇 抑制 而 引起 白细胞 或 全 血细胞 减少 。 肾 移植 
成 功 后 血液 循环 中 红细胞 生成 素 增 高 , 数 日 后 网 织 红 细胞 
升 高 .贫血 随 之 改善 。 若 发 生 排 异 反 应 , 则 氮 质 小 留 明显 ， 
贫血 又 复 加 重 。 部 分 患者 贫血 是 由 于 肾 小 动脉 和 毛细 血管 
内 血栓 形成 而 引起 微血管 病 性 溶血 。 肝 移植 成 功 后 贫血 和 
凝血 机 制 改 善 , 如 发 生 排 异 反应 , 则 凝血 因子 生成 减少 ,或 
内 纤 溶 系统 激活 而 导致 出 血 。 肖 身 移 植 由 于 在 预 处 理 方案 
中 应 用 大 剂量 细胞 毒药 物 和 全 身 照 射 ,使 骨 艇 的 造血 功能 
严重 抑制 ,外 周 血 细胞 急 骏 下降. 移植 成 功 后 白细胞 及 血 小 
板 相 继 在 移植 后 3~4 周 逐 渐 上 升 , 血 象 随 之 改善 。 




















第 十 章 


一 、 概 述 


细胞 因 于 (Ceytokines) 是 由 机 体 免 疫 细胞 (淋巴 细胞 、 

单 俱 王 史 细胞 ;和 磊 免 疫 细胞 (纤维 细胞 ,内皮 细 胞 ) 合 
成 和 分 小 的 县 有 更 要 生物 学 活性 的 低 分 子 星 多 肤 类 轩 
广 . 让 杰作 为 免疫 细胞 的 着 季 齐 、 免 疫 黎 应 分 子 、 造 血 细 
移出 北 剂 、 炎 症 友 应 的 促进 剂 在 免疫 应 答 、 油 探 造血、 组 
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六 、 人 工 心 脏 闪 膜 装置 与 浴血 


人 工 心 脏 畴 膜 对 红细胞 的 机 械 损伤 及 血 流动 力学 改变 
可 引起 溶血 。 轻 度 溶血 可 无 临床 症状 , 仅 有 网 织 红细胞 增 
多 和 血清 结合 珠 蛋 白 降 低 ,重度 海 血 伴 有 贫血 和 黄 冶 , 其 发 
生 率 在 主动 脉 汶 膜 置换 中 达 5% 一 11%, 在 二 尖 因 置换 中 
仅 占 1%。 这 种 血管 内 溶血 使 铁 不 断 从 尿 中 丢失 , 故 可 伴 
有 缺 铁 性 贫血 。 少 数 患者 出 现 Coombs 试验 阳性 ,可 能 与 
红细胞 膜 受到 机 械 损伤 后 的 抗原 性 改变 治疗 包括 输 
血 、 铁 剂 及 应 用 肾上腺 糖 皮质 激素 。 对 严重 洲 血 性 贫血 吓 
者 ,应 考虑 再 次 手术 更 换 人 工 淤 膜 。 
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细胞 因子 的 临床 应 用 


王 伟 光 ” 李 锋 


织 修复 、 肿 冶 免 疫 中 发 挥 作用 。 它 们 通常 以 劳 分 泌 或 日 
分 泌 捕 式 作 用 于 附近 细胞 或 产生 细胞 本 身 ,效能 蝇 大 ， 
- 释 在 皮 摩 尔 Cpmob) 水 平 即 有 明显 的 生物 学 作用 。 细 
胞 因子 通过 网 络 形 式 即 : 种 因子 诱导 或 抑制 切 一 种 
因子 的 产生 ,调节 同一 因子 受 体 的 表达 、 户 叶 或 抑制 其 
他 细胞 因子 受 体 的 表达 而 相 玫 作用。 它们 在 治疗 肿 
汐 、 感 染 .造血 芒 能 障 候 .自身 免疫 病 方 面 已 收 到 良好 
的 疗效 。 





二 、 细 胞 因子 的 分 类 


(一 ) 根据 细胞 因子 主要 的 功能 不 同 分 类 
1. 白细胞 介 素 (interleukin, 1L) 由 淋巴 细胞 、. 单 核 细 
胞 或 其 他 细胞 产生 ， ee neat, 免疫 调节 、 造 血 及 
炎症 过 程 中 起 着 重要 作用 。 是 一 类 分 子 结构 和 生物 学 功能 


已 基本 明确 ,具有 重要 调 书 作用 的 细 胸 因子 ， 目前 已 报道 
IL-1~IL-33。 





2. 集落 刺激 因子 ( colony stimulating factor, CSF) 包 
括 粒 细胞 集落 刺激 因子 (G-CSF) ,巨星 细胞 集落 刺激 因子 
《MTCSP) 、 粒 细胞 - 巨 蜂 细胞 集落 刺激 因子 (GM-CSF)、 多 
重 集 洲 刺 激 因 子 (IL-3) ,干细胞 生长 因子 (SCF)、 促 红细胞 
生成 素 (EPO)、 血 小 板 生成 素 (TPO) 等 。 不 同 CSF 特异 性 
的 刺激 造血 于 细胞 和 祖 细 胞 增殖 和 分 化 ,增强 成 熟 细胞 的 
功能 。 
3. 干扰 素 (interferon,IFN) ”病毒 感染 的 细胞 产生 一 种 
物质 可 干扰 男 一 种 病毒 的 感染 和 复制 . 故 得 此 名 。 根据 
IEN 产生 的 来 源 和 结构 不 同 ,可 分 为 IFN-a、IFN-B 和 IFN- 





六 分 别 由 白细胞 ,成 纤维 细胞 和 活化 工 细胞 产生 。IFEN 具 
有 抗 病毒 、 抗 肿瘤 、 免 疫 调 节 和 消 扔 抑制 作用 。 
4. 肿瘤 坏死 因子 (tumor necrosis factor, TNF) 分 为 


TNF 和 TNF-B 两 类 ,前 者 由 单 核 - 巨 噬 细 胞 产生 ,后 者 由 
活化 工 细胞 产生 。 两 类 TXNE 基本 的 生物 学 活性 相似 , 除 
能 杀伤 肿瘤 细胞 外 ,还 有 免疫 调节 ,参与 发 热 和 炎症 反应 的 
功能 。 

5. 转化 生长 因子 -B 家 族 (transforming growth factor-8 
family, TGF-B family) 由 多 种 细胞 产生 ,主要 包括 TGF-B1 、 
Ba、Bs 等 。 

6. 趋 化 因子 家 族 (chemokine family) 包括 C-X-C/a 
和 C-C/B 亚 族 .前 者 趋 化 中 性 粒 细胞 ,主要 的 成 员 有 1L-8、 

血小板 第 4 因子 .上 血小板 球 虱 白 ;后 者 主要 趋 化 单 核 细 
胞 ,包括 巨 噬 细 重 自 (CMIP)-la-18, 单 核 细胞 趋 化 入 
(MCP)-1、-2 

7 ne 如 表皮 生长 因子 (CEGF) .血小板 衍 
生 的 生长 因子 (PDGF) 成 纤维 细胞 生长 因子 CFG) .时 细 
胞 生长 因子 CHGEF)、 虎 岛 索 样 生长 因子 -TIGF- IT) ,1GF- 
于 、 自 血 病 抑 制 因 子 CLIF)、 神 经 生长 因子 CNGEF) 、 抑 奖 未 
MOSM) 、 血 小 板 衍生 的 内 皮 细 胞 生长 因子 CPDECGP)、 转 


化 生长 因子 -aCTGF-@) ,血管 内 皮 细 胞 生长 因子 CVEGE) 
等 





(二 ) 根据 产生 细胞 因子 的 细胞 种 类 不 同 分 类 

1. 淋巴 细胞 因子 (lymphokine) 主要 由 个 了 淋巴 细胞 
和 NK 细胞 产生 ,包括 多 种 白细胞 介 素 ,如 1IL-2 一 1-6、1L 
9 10, .12~IL (IEN:Y, TNF-B\GM:CSE, 

2. 单 核 细胞 因子 (monokine) ”也 单 核 巨轮 细 胸 产生 ， 
如 1-1.6.8.TNFE-a.G-CSE 和 MLCSF 等 。 
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3. 非 淋巴 细胞 、 非 单 核 - 巨 噬 细 胞 产生 的 因子 ”主要 
由 骨 艇 和 胸腺 中 的 基质 细胞 .血管 内 皮 细 胞 .成 纤维 细胞 产 
生 , 如 EPO、IL-7、IL-11、SCF、 内 皮 细 胞 源 性 IL-8 和 IFN- 
B 等 。 


三 、 细 胞 因子 的 临床 应 用 


目前 ,利用 基因 工程 技术 生产 的 重组 细胞 因子 作为 生 
物 应 答 调节 剂 治疗 肿瘤 .造血 障碍 .感染 等 已 收 到 良好 的 疗 
效 : 成 为 新 一 代 的 药物 。 目 前 已 批准 生产 的 细胞 因子 药物 
包括 IFN-a、B8、y. EPO, TPO.GM-CSF. G-CSF.1L-2、IL-11 
等 , 另 有 一 些 细胞 因子 正在 进行 临床 试验 。 已 批准 的 细胞 
因子 药物 见 表 20-10-1。 | 




















表 20-10-1 部 分 已 批准 生产 的 细胞 因子 多 肽 药物 把 
药物 名 称 适 应 证 
IFN-a 白血病 、 卡 波 西 肉 瘤 、 肝 炎 、 肿 癌 、.AIDS 
IFN-B 多 发 性 硬化 症 


IFN-y 慢性 肉芽 肿 、 生 殖 器 疣 肿 痛 、 过 丝 性 皮炎 、 
感染 性 疾病 ,类 风湿 关节 炎 


G-CSF 干细胞 移植 ,化 疗 后 粒 细 胞 减少 症 、AIDS、 白 
血 病 、 再 生 障 碍 性 贫血 
GM-CSF “于 细胞 移植 ,化疗 后 血细胞 减少 症 、AIDS、 再 
生 障 碍 性 贫血 .MDS 
EPO 慢性 肾 变 竭 贫血 、 肿 癌 或 化 疗 导致 的 贫血 、 
失血 后 贫血 
TPO 十 细胞 移植 化疗 后 血小板 减少 症 、AIDS、 身 


自首 、 贞 生 障 但 性 贫血 
IL-11 血小板 减少 症 


IL-2 中 六 、 免 疫 缺 陷 





细胞 因子 治疗 (cytokine therapy) 包 括 细 胞 因 了 于 补充 和 
滩 加 疗法 及 细胞 因子 组 汤 和 持 抗 疗法 。 前 者 通过 各 种 途径 
使 患者 体内 细胞 因子 水 平 增加 .充分 发 挥 细胞 内 于 的 生物 
学 作用 :后 者 通过 抑制 细胞 因子 的 产生 和 险 断 细胞 因子 与 
其 相应 受 体 的 结合 及 受 体 后 信和 估 和 时 过 程 .使 细胞 轩 于 的 
病理 性 作用 难以 发 探 。 以 下 就 常用 细胞 因子 作 一 简介 ， 

(一 ) 集落 刺激 因子 广义 于 讲 . 儿 是 龙 促进 造血 细胞 
增 至 的 细胞 因子 卖 称 为 集 洲 刺激 因 于 CCSED ,多 种 CSF 已 
广泛 应 用 于 临床 ,其 主要 适应 证 包括 :有 则 内 放 、 化 疗 引 起 的 
血细胞 减少 ,同和 欧 移植 后 造血 功能 的 重建 ,再 生 性 贫血 
以 及 则 性 肾 误 , 肿 贮 六 失重 性 贫 重 . 革 滋 病 . 革 入 
综合 征 .烧伤 等 。 

1. 促 红细胞 生成 素 (erythropoietiin,EPO) ”是 
自分 子 晤 约 430~39N10 .主要 产生 于 肾 小 


胞 . 它 对 早期 红 系 集落 形 成 单位 (EU ED 和 晚期 红 
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形成 单位 (CFU-E) 均 有 刺激 作用 ,但 对 后 者 作用 更 强 。 
EPO 是 最 早 应 用 于 临床 的 细胞 因子 ,是 迄今 所 知 作用 
最 单一 , 且 安 全 可 靠 的 升 血红 蛋白 制剂 。 肾 性 贫血 是 EPO 
的 首选 适应 证 ,每 次 50 一 100UVkg 体重 , 血 透 患者 100U/ 
kg 体重 ,每 周 3 次 ,同时 补充 铁 剂 。 治 疗 后 2 一 3 周 血红 蛋 
白 开 始 上 升 ,以 每 周 血细胞 比 容 上 升 1 中 一 2 闪 为 宜 , 约 8 一 
12 周 达到 月 标 血 细胞 比 容 后 ,剂量 减 至 原来 的 30 兴 一 50% 
维持 。EPO 副作用 有 头痛 、 血 压 升 高 .少见 的 有 高 钾 血 症 、 
过 敏 反应 等 。 
除 肾 性 贫血 外 ,再 生 障 碍 性 贫血 、 骨 航 增 生 异 常 综 
征 , 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 等 均 有 一 定 疗效 ,但 是 上 述 非 
情 性 贫血 患者 的 血清 EPO 水 平 不 低 , 苏 至 高 于 正常 ,其 主 
i i 要 病变 在 于 干 . 祖 细胞 EPO 受 体 缺 陷 , 或 存在 抑制 EPO 与 
| 其 受 体 结合 的 因子 。 对 这 一 类 贫血 应 创造 条 件 在 适当 情况 
下 应 用 EPO, 并 联 用 共 他 细胞 因子 (如 IL-3,SCF) 才 能 发 挥 
作用 。 在 2012 年 NCCN 推荐 的 骨 丹 增生 异常 综合 征 贫血 
的 治疗 指南 中 ,对 于 有 症状 性 贫血 伴 血清 EPO 水 平 二 
500mU/ml 的 患者 ,可 给 予 大 剂量 EPO 治疗 ,40 000 一 
60 000U, 每 周 1 一 3 次 ,以 观察 疗效 。 在 慢性 感染 炎症、 
中 瘤 及 缺 血性 心脏 病 时 ,骨髓 造血 干细胞 由 于 受到 TNF、 
IL-1、IFN-Y 的 干扰 作用 而 对 EPO 反应 迟钝 ,以 及 乳 铁 蛋 
白 竞 争 性 结合 铁 而 阻止 铁 从 单 核 巨 叭 细胞 释放 ,此 时 的 贫 
自称 为 慢性 病 贫血 (anemia of chronic disease,ACD) ,由 于 
存在 内 源 性 EPO 相对 缺乏 ,ACD 有 应 用 EPO 的 指 征 。 此 
外 ,应 用 EPO 还 可 减少 手术 中 的 输血 量 ,纠正 骨髓 病 性 贫 
1 ,对 化 疗 、 放 疗 后 的 骨 血 抑制 .外周 血 干细胞 移植 骨髓 重 
建 也 有 疗效 。 
2，GM-CSF 和 G-CSF GM-CSF 可 以 作用 于 造血 干 细 
色 , 促 进 其 分 化 增殖 ,而 所 形成 的 细胞 不 限于 中 性 粒 细胞 和 
单 核 - 巨 吹 细 胞 系统 。 体 外 实验 研究 发 现 , 随 着 GM-CSF 浓 
度 的 增加 ,首先 刺激 单 核 - 巨 吹 细 胞 增殖 ,随后 是 中 性 粒 细 
色 , 最 后 是 嗜 酸 性 粒 细胞 和 巨 核 细胞 ,此 外 GM-CSEF 还 能 
刺激 多 










































9 粒 细 胞 ,提高 中 性 粒 细胞 的 看 哈 能 力 ,促进 赵 氧化 物 的 


临床 上 GM-CSF 和 G-CSF 应 用 包括 以 下 儿 个 方面 : 
所 各 种 中 性 粒 细 胞 减少 症 包括 肿 瘙 放 化 疗 后 的 骨 角 抑制 。 
爷 作 为 自 血 病 化 疗 的 辅助 制剂 ,在 化 疗 前 的 适当 时 机 给 予 ， 
可 使 复 几 白血病 细胞 进入 细胞 周期 S 期 ,对 化 疗 药物 更 级 
感 :在 化 疗 中 或 化 疗 结束 后 24~-48 小 时 给 予 ,可 以 缩短 骨 
秘 抑 制 期 ,常用 剂量 3 一 5pg/(kg。d)。 名 在 造血 于 细胞 移 
秆 惠 , 外 周 血 于 细胞 动员 可 用 10pg/ (kg 。d) .并 可 促进 肯 
,名 其 他 :在 MDS 和 再 障 中 记 可 应 用 ,但 疗效 不 够 
男 外 GMCSF 也 可 用 于 产 重 感染 以 增加 上 i 淆 细胞 
的 在 哄 作 用 ,局 部 应 用 可 促进 创伤 愈合 。 

(MLCSF 和 (3-CSF 不 良 反 应 少 











号 者 容易 耐 受 .常见 
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的 不 良 反 应 有 骨 痛 . 常 于 肯 入 抑制 恢复 前 发 生 , 随 着 中 性 粒 
细胞 恢复 , 骨 痛 可 以 缓解 ;长 期 应 用 G-CSF 者 可 出 现 径 度 
脾 大 ; 倡 见 皮肤 血管 炎 ;GM-CSF 由 于 刺激 巨 噬 细 胞 释放 内 
源 性 致 热 原 ,所 以 引起 发 热 的 几率 较 大 ;最 严重 的 毒 副 作用 
是 毛细 血管 渗 漏 综合 征 , 可 以 出 现 水 肿 及 多 浆 膜 腔 积 液 , 临 
床上 需 答 惕 。 

3，M-CSF “刺激 骨 般 单 核 -于 哈 细 胞 的 前 体 细胞 分 化 
成 熟 ,形成 单 核 细 胞 集落 ,后 者 又 能 分 刻 G-CSF 和 GM- 
CSF 等 ,形成 一 个 逐渐 放大 的 细胞 因子 网 络 ; M-CSF 具有 
较 强 的 造血 作用 ， 已 试用 于 肿瘤 化 疗 后 多 种 血细胞 减少 症 ， 
可 以 加 速 化 疗 所 致 的 中 性 粒 细胞 和 血小板 减少 的 恢复 ,而 
且 副 作用 减轻 。M-CSF 亦 能 作用 十 终 末 细胞 ,增强 成 热 单 
核 - 巨 噬 细 胞 的 功能 。 

4. TPO ”内 源 性 TPO 主要 的 产生 部 位 为 肝脏 和 肾 
脏 , 可 特异 性 地 作用 于 巨 核 细 胞 系 的 增殖 和 成 妆 分 化 ,具体 
体现 在 诱导 造血 干细胞 向 巨 核 系 分 化 ;刺激 巨 核 细 胞 的 增 
殖 和 核 内 复制 ;增加 巨 核 细 胞 的 胞 质 底 物 ,最 终 形成 碎片 ; 
促进 血小板 的 生成 和 释放 功能 性 循环 血小板 。 

在 临床 上 ,主要 用 于 肿瘤 放 化 疗 相关 的 血小板 减少 症 ; 
外 周 血 干细胞 动员 ;干细胞 移植 后 促进 造血 重建 ;免疫 性 血 
小 板 减 少 及 HIV 相关 的 血小板 减少 症 。 

在 实体 瘤 化 疗 相关 的 血小板 减少 症 中 ,适用 于 血小板 
二 50X10 /LL 且 临 床上 有 出 血 倾向 者 。 常 规 剂量 为 300U/ 
(kg .d) ,连续 14 天 ; 当 血 小 板 计数 之 50 Xx 10”/L 时 , 即 应 
停 用 ; 当 化 疗 中 伴 发 白细胞 严重 减少 或 出 现 贫血 时 ,本 品 可 
分 别 与 G-CSF 或 EPO 合并 使 用 。 

5. 其 他 ”SCF 刺激 艇 系 、 红 系 ` 巨 核 系 及 淋巴 系 造血 
祖 细胞 的 增殖 。LIF 促进 某 些 白 血 病 细 胞 株 的 分 化 ,促进 
胚胎 干 (ES) 细 胞 的 增殖 ,抑制 ES 细胞 的 分 化 。 

(二 ) 白细胞 介 素 “将 介 导 白细胞 间 相 互 作用 的 一 些 
细胞 因子 命名 为 于 ,研究 发 现 , 许 多 苇 不 仅 介 导 和 白细胞 相 
互 作用 ,还 参与 造血 二 细胞、 血管 内 皮 细 胞 .成 纤维 细胞 、 神 
经 细胞 ,成 内 和 和 破 肯 细胞 等 的 相互 作用 ( 表 20-10-2)。 

IL-2 能 诱导 和 增强 细胞 毒 活性 ,目前 应 用 I-2 对 肿 痛 
治疗 效果 得 到 证 实 ,单独 使 用 IL-2 或 与 LAK 细胞 联合 使 
用 治疗 肿瘤 取得 了 一 定 的 疗效 ;并 适用 于 病毒 感染 、 免疫 缺 
陷 病 及 自身 免疫 病 的 治疗 。1L-2 的 副作用 有 发 热 ,呕吐 
等 ,可 导 敏 水 盐 代 谢 类 乱 和 肾 、 肝 , 心 、 肺 等 功能 起 常 
见 、. 最 严重 的 副作用 是 毛细 血管 渗 漏 综合 征 , 使 串 者 中 止 
治疗 。 

1L.-3 又 称 为 多 能 集落 刺激 内 子 , 主要 由 活化 的 CD4 工 
细胞 产生 。 其 主要 作用 为 促进 骨 血 中 多 能 造血 细胞 的 定 
向 分 化 与 增殖 .产生 各 种 类 型 的 血细胞 。 此 外 IL-3 还 可 调 
节 多 种 成 熟 细胞 的 生长 ,分 化 及 相关 的 基因 表达 ,如 ec 
ye .LL-2Ra 基因 等 。IL 3 对 早期 阶段 造血 细胞 的 作用 较 
广 ,可 望 用 于 放 、 化 疗 后 感 者 骨 骨 功 能 的 恢复 。 

JI. 1 由 肖 艇 基 学 作用 主要 有 以 
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表 20-10-2 白细胞 介 素 的 特性 























I 曾 用 名 称 产生 细胞 效 应 
1 ”淋巴 细胞 活化 因子 (LAF) 。 单 核 巨 噬 细 胞 、 树 突 状 细胞 、 工 和 了 细胞 的 增殖 和 分 化 ,刺激 造血 细胞 ,参与 
成 纤维 细胞 .内皮 细胞 炎症 反应 
2 工 细 胞 生长 因子 活化 的 工 细胞 工 和 3 细胞 的 增殖 分 化 ,增强 NK 细胞 , 单 核 细 
3 ”多 集落 刺激 因子 活化 的 工 细胞 多 能 造血 于 细胞 和 艇 系 祖 细 胞 增殖 :促进 肥大 细 
胞 、 嗜 酸 、 嗜 碱 性 粒 细胞 增殖 与 分 化 
4 BB 细胞 刺激 因子 -1(BSF-1).。 活化 的 工 细胞 和 工 细 胞 增殖 ,刺激 造血 祖 细 胞 增殖 与 分 化 
BB 细胞 生长 因子 -1 (BCGF- 诱导 IgE、IgG 产生 
1) 
5 3 细 胞 生长 因子 -2(BCGF- 活化 的 工 细 胞 促进 BB 细 胞 增殖 与 分 化 ,促进 嗜 酸 性 粒 细胞 增殖 
动 与 分 化 .诱导 IgA 产生 
6 “ 吾 细 胞 刺激 因子 -2(BSF-2)， 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 、 成 纤维 ”促进 电 细 胞 分 化 ,刺激 骨 授 瘤 细胞 刺激 造 血 细 
B 细胞 分 化 因子 (BCDF) 细胞 胞 .参与 炎症 
7 ”淋巴 细胞 生长 素 CLPO) 骨 血 及 胸腺 基质 细胞 促进 前 工 . 前 BB 细胞 增殖 ,促进 成 熟 细胞 生长 ， 
促进 血小板 生成 
8 ”中 性 粒 细胞 趋 化 因子 单 核 巨 只 细胞 .血管 内 皮 细 胞 ”中 性 粒 细胞 活化 和 趋 化 作用 ,T 细 胞 趋 化 作用 ， 
(NCF) 促进 血管 生成 ,参与 炎症 
粒 细胞 活化 因子 (NAF) 
9 P40 活化 的 工 细 胞 促进 Th 产生 细胞 因子 ,促进 肥大 细胞 增殖 ,刺激 
肥大 细胞 生长 增强 活性 了 造血 细胞 


细胞 生长 因子 (CTCGFU) 
10 细胞 因子 合成 抑制 因子 活化 的 TB 细胞 , 单 核 巨 哗 细 ”抑制 Th 产生 细胞 因子 ,促进 胸腺 细胞 增殖 ,促进 








(CSIF) 乃 BB 细胞 增殖 
11 (—) 骨 链 基质 细胞 促进 也 细胞 分 化 ,刺激 造血 细胞 ,促进 血小板 生 
成 
12 细胞 毒性 淋巴 细胞 成 熟 因 “B 细 胞 促进 Tc、NK、LAK 细胞 杀伤 功能 .诱导 细胞 免疫 
子 CCLMF) 
13 P600 活化 的 工 细胞 抑制 绸 有 隐 因 子 分 泌 和 表达 .刺激 了 细胞 增殖 利 
CD23 表达 ,诱导 lgE 产生 
14 活化 的 工 细胞 刺激 BB 细胞 增殖 .抑制 BB 细胞 二 的 分 泌 
15 本 细胞 生长 因子 下 细胞 类 似 IL-2 
16 工 细胞 .肥大 细胞 CD 工 细胞 、 巨 噬 细 胞 的 化 尝 趋 化 因子 ,抑制 工 
细胞 的 潮 亡 : 
17 IneTLA8 CD1 记忆 细胞 诱导 上 皮 细 胞 .内皮 细 胞 和 成 纤维 细 隐 产生 细胞 
因 于 
18 IGIF(FN-Yy 诱导 因子 ) 据 虐 细胞 诱导 工 各 NK 产生 IFEN-Y 
FR 儿 点 :促进 原始 祖 细胞 的 增 将 .1141 与 Ts、ILLSCF 常用 谭 训 为 50pg (kg。 中 .于 化 疗 结束 后 21~48 小 












和 G-CSE 等 可 发 挥 协 同 作 用 ,刺激 多 能 造血 二 细胞、 定向。 时 开始 或 发 生 血小板 减少 症 后 皮下 注射 ,疗程 一 般 7~ 14 
细胞 增 和 将 ;促进 瑟 核 细胞 和 血小板 的 生成 .二 二 对 蕊 i : 甬 综 合 征 的 监测 ,如 体 
细胞 和 血小板 生成 的 不 同 阶段 均 有 制 激 作 用 .增加 巨 核 幼 。 重 , 水 得 六 足 .IL-11 有 诱发 心律 
胞 焦 沙 数 目 , 提 高 外 周 备 小 板 的 数 旺 。 
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及 心房 纤 闫 ,心房 扑 劲 病史 的 患者 应 慎重 使 用 。 
(三 ) 干扰 素 IFN 分 为 IFN-a、IFN-B、IFN-Y, IFN-a 
Se 

. IFN-a 和 IFN-8 ”两 者 来 自 同 一 个 祖先 基因 ,由 相同 
ee ee 生 , 结 合 相同 的 受 体 ,并 发 
挥 相似 的 生物 学 效应 。 它 们 共同 具有 : 抗 病毒 作用 ;抑制 某 
些 细胞 的 生长 ,如 抑制 成 纤维 细胞 `、 上 皮 细 胞 ,内皮 细胞 和 
造血 细胞 的 增殖 ,其 机 制 可 能 是 使 细胞 停留 在 Go/Gi 期 、 
降低 DNA 合成 .下 调 c-myc 和 c-fos 等 转录 水 平 . 下 调 某 些 
生长 因子 受 体 表 达 ; 人 免疫 调节 作用 ,促进 大 多 数 细胞 主要 组 
织 相 容 性 复合 物 (MHC) 工 类 抗原 的 表达 ,活化 NK 细胞 和 
杀伤 性 工 淋 巴 细胞 ;抑制 和 杀伤 肿瘤 细胞 。 
A 2. IFN-y 主要 由 活化 全 细胞 产生 ,生物 学 活性 有 : 诱 
划 导 单 核 细胞、 巨 咽 细 胞 、 树 突 状 细胞 .皮肤 成 纤维 细胞 、 血 管 
内 皮 细 胞 . 星 状 细胞 等 MHC 了 类 抗原 的 表达 ,使 其 参与 抗 
原 提 旦 和 特异 性 免疫 的 识别 过 程 ;促进 巨 蜂 细胞 FcyR 表 
达 , 协 同 诱导 TNF 并 促进 巨 史 细胞 杀伤 病原 微生物 ;协同 
IL-2 诱导 LAK 活性 ,促进 工 细胞 IL-2R 表达 ;诱导 急性 期 
慢 白 合成 ,诱导 散 样 细胞 分 化 。 

3. IFN 的 临床 应 用 “干扰 素 主要 的 作用 表现 在 以 下 几 
个 方面 :通过 干扰 病毒 蛋白 合成 ,降解 病毒 RNA, 阻 断 病 毒 
复制 ;延长 增殖 周期 ,调节 瘤 基 因 表 达 水 平 ,干扰 肿瘤 细胞 
代谢 ,加 强 细胞 表面 抗原 表达 及 补体 介 导 深 瘤 作用 ,而 起 到 
抗 肿瘤 作用 ;加 强 巨 噬 、NK TI 细胞 功能 而 发 挥 免疫 调节 作 
用 ;抑制 造血 细胞 因子 作用 ,从 而 发 挥 抑制 造血 的 作用 。 

IFN 是 第 一 个 应 用 于 临床 的 基因 工 程 产 品 , 主要 用 于 
肿瘤 .病毒 染 等 治疗 。 四 治疗 病毒 性 感染 :IFN 对 慢性 
活动 性 乙 型 肝炎 、 ` 单 纯 疱 疹 病 毒性 角 
膜 炎 、` 带 状 疱疹 ,慢性 宫颈 炎 、 新 生 儿 巨细 胞 病毒 性 脑 炎 以 
及 锣 病 毒 和 冠状 病毒 引起 的 普通 感冒 有 一 定 疗效 。 四 抗 肿 
瘤 :IFEN 对 多 种 用 瘤 近 期 有 良好 疗效 ,如 血液 系统 肿 狼 、 卡 
波 西 肉瘤 ,黑色素 

在 血液 病 范 畴 ,十 抗 过 主要 对 毛细 有 由 血 病 \ 慢 性 藤 细 
胞 白血病 有 确切 疗效 ,对 多 发 性 骨 和 髓 痛 、 低 度 恶性 淋巴 瘤 、 
页 性 红细胞 增多 症 、 原 发 性 血 小 st 效果 并 不 理想 ,有 
时 困 巴 细胞 白血病 也 可 选用 。 i 
自身 病 疗 效 肯定 ,已 组 合成 标准 方案 ( heey a 
胞 背 ), 可 使 Ph 染色 体 其 至 tr/ahl 基因 消失 (15% 一 
20%) ,延长 患者 的 生存 期 。 干 扰 素 的 剂量 范围 差异 大 。 国 
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外 多 数 是 600 万 UV 次 .其 至 超过 1000 万 U/ 次 ,但 因 剂 量 
大 ,副作用 大 ,国内 多 数 应 用 300 万 U/ 次 ,隔日 皮下 注射 1 
次 ,疗程 至 少 3 个 月 才能 评估 效果 ,也 可 更 长 维持 ,维持 剂 
量 为 每 周 2 次 皮下 注射 。 其 副作用 发 热 ,关节 酸痛 较 普遍 ， 
有 时 可 见 局 部 皮疹 。 如 在 注射 前 30 分 钟 服用 解 热 镇 痛 药 
可 减轻 症状 。 
(四 ) 肿瘤 坏死 因子 TNF-a 与 TNF-B 的 生物 学 作用 
极为 相似 ,主要 包括 杀伤 或 抑制 肿瘤 细胞 ; 提高 中 性 粒 细胞 
的 乔 唆 能 力 ,增加 过 氧化 物 阴离子 产生 ,增强 抗体 依赖 性 细 
胞 介 导 的 细胞 毒 (Cantibody-dependent cell-mediated cyto- 
ioxicity, ADCC) 功 能 ,市 激 细 胞 脱 蜂 粒 和 分 泌 恬 过 氧化 物 
醇 ; 抗 感染 ,抑制 病毒 复制 ;作为 内 源 性 致 热 原 ,引起 发 热 ， 
并 诱导 肝 细 胞 急性 期 组 白 的 合成 ; ;促进 峰 样 白血病 细胞 向 
巨 噬 细 胞 分 化 ;促进 细胞 增殖 和 分 化 。 
研究 表明 ,TNE 对 某 些 肿瘤 具有 明显 的 抑制 作用 , 静 
脉 注射 (重组 人 肿瘤 坏死 因子 )rhTNF 可 使 部 分 肿瘤 缩小 ， 
瘤 内 注射 可 在 局 部 出 现 坏死 。 但 是 由 于 副作用 较 大 ,临床 
应 用 困难 。TNEF 的 副作用 包括 发 热 .头痛 ,恶心 \ 必 吐 、 全 
身 倦 仍 .肌肉 酸 首 等 ,高 剂量 时 可 导致 休克 、 肾 功能 不 全 和 
DIC 发 生 等 。 单独 使 用 TNF 用 量 大 ， 不 容易 获得 好 的 效 
果 , 电 者 常 因 不 能 耐 受 其 副作用 而 中 止 用 药 。 建 立 合 
药 , 将 其 他 具有 肿 痛 换 制作 用 的 细胞 因子 (如 IL-2、IFN 等 ) 
或 某 些 搞 肿瘤 药物 与 TNF 联合 应 用 及 治疗 措施 ,可 望 降低 
用 量 ,减轻 出 作用 ,达到 最 佳 治疗 效果 。 
(五 ) 转化 生长 因子 -了 TGF-B 是 - -种 多 效 细胞 因子 ， 
它 通过 抑制 免疫 活性 细胞 的 增殖 、 调 节 细 胞 表 型 .抑制 淋巴 
细胞 的 分 化 .抑制 细胞 因子 产生 ,在 免疫 调节 造血、 细胞 分 
化 ` 凋 亡 及 某 些 疾病 的 发 病 机 制 方 面 起 着 关键 作用 。 它 在 
造血 中 起 负 调 节 作 用 。 对 红 系 祖 细胞 有 直接 抑制 作用 , 抑 
制 率 为 95 中 一 100 兴 ,日 不 受 其 他 细胞 因子 的 影响 。 在 外 
源 性 CSF 存在 时 ,能 抑制 CSF 对 BFUE,CEUE\CEFU- 
GEMM 的 刺激 生长 作用 。 另 外 TGF-B 也 是 最 有 效 的 内 源 
性 淋巴 细胞 增殖 和 功能 抑制 剂 ,对 白血病 细胞 有 骨 显 抑制 
作用 。 
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第 十 一 章 


一 


、 概 述 

(一 ) 定义 ”造血 干细胞 移植 (hematopoietic stem cell 
transplantation, HSCT) 是 恶性 血液 病 和 致死 性 非 恶性 血液 
病 的 根治 性 治疗 。 异 基因 HSCT(Allo-HSCT) 通 过 两 个 主 
要 机 制 根 治 疾病 :第 一 是 大 剂量 细胞 毒性 药物 或 放疗 的 使 
用 (移植 前 预 处 理 ) 可 以 3 一 5 个 对 数 杀伤 肿瘤 细胞 ;第 二 ， 
Alle-HSCT 还 具有 供 者 细胞 介 导 的 稳定 持久 的 移植 物 搞 
肿瘤 (GVT) 或 者 移植 物 抗 白血病 (GVL) 效 应 。 成 功 的 移 
植 是 指 移植 后 供 者 细胞 完全 取代 受 者 的 造血 和 免疫 功能 。 
供 者 细 胞 与 受 者 基质 细胞 形成 稳定 嵌 合 状态 并 且 维 系 
终生 。 

(二 ) HSCT 起 源 和 发 展 HSCT 的 起 源 和 发 展 是 建 

在 造血 干细胞 CHSC) 的 发 现 、 人 类 白细胞 抗原 CHLA) 配 
型 El 伤 研 究 进 展 等 前 期 工作 基础 上 的 。 

. HSC 1896 年 首次 报道 采用 肖 括 输 不 可 逆 

性 骨 散 损伤 。1939 年 骨 获 细胞 输 注 应 用 于 临床 治疗 。 
1945 年 Ray (Owen 观察 Whi 胞 胎 小 咎 体内 存在 永久 性 造 
血 组 织 混 合 嵌 合体 。20 世纪 50 年 代 中 期 .发 现 屏 项 蝗 可 
以 使 受到 禾 死 剂 唱 照射 的 小 鼠 免 二 死 亡 。 脾 细胞 输 注 以 及 
随后 的 骨 身 输 注 也 有 具有 同样 作用 。 

2. 射线 的 发 现 1895 年 Roentgen 发 现 伦 芭 射线 , 随 
后 射线 分 次 局 ea 于 临床 肿 净 洽 疗 。1945 年 
第 一 甘 诛 和 子弹 爆炸 ,触发 了 实验 动物 移植 以 及 放射 损伤 的 
生物 党 研究。 

3. 主要 组 织 相 容 性 复合 物 (major histocompatibility 
complex, MHC) ”Miescher 和 Fauconnet 首先 发 现在 多 次 
输血 或 者 妊娠 妇女 血 中 存在 抗 自 细胞 抗体 。Thomas ED 
和 Ferrebee j 等 1955 年 开始 进行 临床 划 复 移植 研究 。 
1958 年 发 现 人 类 白细胞 抗原 (HLA)? 系 统 及 其 基因 逮 传 规 
律 。20 此 纪 60 年 代 人 们 认识 到 ,HSCT 的 成 功 很 大 程度 
上 取决 于 供 受 体 之 间 的 组 织 相 容 性 相近 程度 。1963 年 ， 
Mathe G 等 首次 对 自 血 病 进 行 异 基因 篆 艇 移植 (Allo 
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BMT) 尝 试 。 移 植 后 患者 生存 20 个 月 。1968 年 ,国外 学 者 
先后 对 遗传 性 免疫 缺陷 病 儿 童 实施 Allo-BMT 并 获得 成 
功 。 患 者 均 获 长 期 生存 。1981 年 我 国 第 一 例 白血病 患者 
者 经 Allo-BMT 获得 长 期 存活 。 

(三 ) 造血 干细胞 移植 基础 

1. 造血 、 非 造血 干细胞 干细胞 根据 功能 可 以 分 为 造 
血 干细胞 (HSC) 和 非 HSC。 非 HSC 如 : 间 充 质 干 细胞 
《MSCs) 以 及 内 皮 祖 细胞 。 其 生物 学 特性 和 分 化 潜能 仍 在 
探索 中 。 骨 和 通 含 有 HSC 和 非 HSC。MSCs 多 潜能 的 组 织 
修复 能 力 ` 多 向 分 化 .迅速 体外 扩 增 、 细 胞 稳定 性 、` 强 有 力 的 
淮 分 泌 功 能 .可 塑性 等 特点 正在 逐步 得 到 公认 。 此 外 . 
MSCs 还 具有 确证 无 疑 的 细胞 系 间 转换 、 细 胞 融合 .转化 分 
化 能 力 等 。MSCs 可 以 被 教化 Ceultivated) 以 获得 更 大 洪 
能 。2002 年 以 来 .大 量 数 据 提 示 ,MSCs 具有 肿瘤 趋 化 性 、 
MSCs 作为 载体 细胞 可 以 应 用 于 肿瘤 细胞 靶 向 治疗 。 

2. 主要 组 织 相 容 性 复合 物 (major histocompatibility 
complex, MHC) 人 类 的 主要 组 织 相 容 性 复合 物 包括 : 红 纳 
胞 ABO 系统 和 人 类 白细胞 抗原 (human leukocyte antigen。 
HLA) 系 统 。HLA 是 一 组 定位 于 人 类 第 6 号 染色 体 短 辟 
P21 区 上 一 系列 紧密 连锁 的 基因 复合 体 所 编码 的 抗原 系 
统 , 包 括 三 类 相关 联 的 抗原 决定 基因 ,好 工 类 抗原 (class 
IT ) ,下 类 抗原 (class 卫 ) 与 全 类 抗原 Cclass 了 7)。 工 类 抗原 
有 HLA-A、B 与 CC 三 对 等 位 基因 ; 卫 类 抗原 包括 DR、DQ、 
DP; 也 类 抗原 是 补体 成 分 C2 factor B、 Cda 与 C4 基因。 































HLA 具有 高 度 多 态 性 。HLA 新 的 基因 座位 及 等 位 基因 应 
在 不 断 发 现 .每 条 染色 体 上 不 同 座位 基因 紧密 连锁 在 一 起 


组 成 单 倍增 (haplotype) ,从 亲 代 遗传 给 子 代 , 每 个 基因 座 
位 上 不 同等 位 基因 的 产物 表现 在 细胞 膜 上 构成 个 体 的 
HLA 表现 型 (bphenotype)。HILA 不 同 座位 的 等 位 基因 之 
问 有 明显 的 连锁 不 平衡 Clinkage disequilibrium). 轩 谭 
HLA 的 基因 型 和 表现 型 系统 是 条 当 复 杂 和 庞大 的 。 
HLA I 类 抗 碌 广泛 分 布 在 各 种 有 核 这 Ns kK 
分 布 的 普 明 性 赋 于 HLA 抗原 
植物 中 起 到 决定 性 作用 工 类 
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胞 表面 。Allo-HSCT 应 当 尽 量 选择 HLA 相合 供 者 。 其 中 
最 为 重要 的 HLA 位 点 包括 HLA-A、HLA-B、HLA-C、 
HLA-DRB1 和 HLA-DQ。 同 胞 兄弟 姐妹 中 .通常 具有 
HLA 相合 供 者 的 概率 是 25%; 在 没有 HLA 相合 同胞 供 者 
的 患者 ,在 非 血缘 群体 中 找寻 HLA 上 述 主要 位 点 相合 供 
者 的 概率 小 于 1/10 000。 在 一 个 拥有 1 千 万 非 血 缘 志愿 者 
库 中 .大约 50 吧 的 患者 可 能 找到 HLA 主要 位 点 相合 的 供 
者 。HLA 的 单 倍 体 遗 传 方式 ,决定 了 在 直系 亲 届 一 一 父母 
与 子女 之 间 HLA 半 相 合 ( 单 倍 体 相合 ) 。 亲 缘 HLA 半 相 
合 的 概率 在 同胞 之 间 占 50%。 近 20 年 ,亲缘 HLA 半 相 合 
也 成 为 继 同 卵 双 胞 、 同 胞 HLA 相合 、 非 亲缘 HLA 相合 (外 
周 血 、 脐 血 ) 之 后 的 移植 供 者 米 源 。 
3. 岩 合 状态 “移植 使 健康 供 者 细 胞 取代 受 者 的 造血 
和 免疫 功能 。 供 者 细胞 与 受 者 基质 细胞 形成 稳定 符合 状态 
并 且 维系 终生 。 移 植 后 嵌 合 状态 可 能 有 三 种 情况 :完全 供 
者 型 (移植 成 功 ) ;完全 受 者 型 (移植 失败 ) ,以 及 供 受 者 混合 
型 (过 渡 期 )。 后 者 多 见于 使 用 非 清 骨 预 处 理 方案 患者 。 可 
以 通过 调整 免疫 抑制 剂 , 供 者 细胞 输 注 (DLI) 使 之 变 为 完 
全 供 者 型 。 钳 合 状态 检测 采用 :@ 基 因 学 检测 ;@HLA 分 
型 ,适用 于 供 受 者 HLA 有 不 相合 的 移植 ;@ 供 受 者 性 别 不 
同 可 采用 性 染色 体 定 医 检 测 。 其 他 方法 有 红细胞 酶 学 检 
测 .CD3 符合 率 检测 等 。 
自从 20 世纪 60 年 代 HSCT 问世 以 来 ,得 益 于 免疫 抑 
制剂 ,抗生素 、 细 胞 动员 剂 、 预 处 理 药物 以 及 方案 的 研发 等 ， 
使 得 HSCT 的 救治 成 功率 不 断 提高 。 全 球 每 年 接受 移植 
的 病例 数 估计 为 55 000 一 60 000 例 。 总 计 接 受 HSCT 移 
植 的 例 数 已 经 累计 超过 100 万 例 。2002 年 以 来 , 随 着 个 体 
化 预 处 理 方案 的 普遍 应 用 ,亲缘 半 相 合 移植 的 成 功 ,患者 / 
供 者 选择 标准 的 更 趋 合 理化 ,组 织 配 型 技术 的 改进 , 非 亲缘 
供 者 库 的 建立 和 扩充 ,可 用 的 、 高 效 的 抗生素 的 研发 及 应 
用 ,支持 治疗 的 进步 ,以 及 GVHD 预防 方案 的 改进 等 ,所 有 
这 些 均 成 就 了 HSCT 水 平 的 持续 ;提升 。 可 移植 的 疾 
病 种 类 扩大 以 及 患者 选择 条 件 放宽 使 得 更 多 的 病例 能 够 通 
过 HSCT 使 疾病 得 到 根治 。HSCT 在 一 些 疾病 治疗 中 已 
经 成 为 一 线 和 二 线 治疗 ,而 不 再 是 治疗 的 “最 后 选择 ”。 


二 、 造 血 干 细胞 移植 的 
种 类 及 其 评价 


(一 ) 移植 的 分 类 

1 根据 造血 干细胞 来 源 分 为 :+ 
带 血 等 。 

2. 根据 有 无 供 者 、 供 受 者 关系 分 类 

人 1) 自体 造血 下 细胞 移植 (autologous hematopoietic 
stcm eell transplantation, Auto HSCT) :是 将 自 体 正 常 或 者 
解 期 的 HSC 冻 存 起 来 ， 在 患 考 接受 大 剂量 化 疗 与 
放疗 后 可 以 回 输 这 些 HSC。 所 以 .Auto HSCT 实际 上 是 




















9 全 、 外 周 血 (血液 )、 和 脏 





自身 HSC 支持 。 

(2) 同上 基因 造血 干细胞 移植 (syngeneic hematopoietic 
stem cell transplantation, Syn-HSCT) : 指 同 卵 挛 生 者 之 间 
的 移植 。 

(3) 异 基 因 造 血 干 细胞 移植 ( allogeneic hematopoietic 
stem cell transplantation,Allo-HSCT) :同胞 HLA 硼 合 , 亲 
缘 HLA 不 全 相合 或 者 半 相 合 、 非 亲缘 HLA 相合 、 非 亲缘 
HLA 不 全 相合 等 。 

3. 根据 供 受 体 之 间 HLA 配 型 分 为 :DHLA 相合 同胞 
移植 ;HLA 相合 非 亲缘 移植 ;四 杂 缘 HLA 不 全 相合 / 半 
相合 移植 。 

4. 根据 有 无 细胞 体外 处 理 , 可 分 为 :未 经 体外 人 处理, 冷 
冻 保 存 后 .CD34” 细胞 体外 富 集 、T 细胞 去 除 后 、 单 克隆 抗 
体 处 理 后 化疗 药 物体 外 净化 ,体外 扩 增 后 细胞 以 及 基因 修 
饰 细胞 等 。 

5. 根据 移植 前 预 处 理 方案 分 类 
清 髓 性 移植 :也 称 经 典 移植 方案 。 如 果 没 有 外 源 


(1) 泊 骨 
性 HSC 补充 ,清盘 吕 度 使 受 者 的 造血 系统 功能 3 个 月 之 内 
无 法 自身 恢复 。 


(2) 非 清 获 性 移植 :方案 强度 有 所 降低 。 在 没有 外 源 
性 HSC 补充 条 件 下 . 受 者 的 造血 系统 功能 3 个 月 之 内 有 可 
能 自身 恢复 。 由 于 非 清盘 性 方案 强度 具有 和 著 的 个 体 化 ， 
预 处 理 强度 差异 其 大 。 从 减低 强度 预 处 理 (dose reduced 
transplant) 到 微小 移植 (mini-transplantation) 预 处 理 强 度 
跨度 较 大 ,使 用 药物 和 剂量 均 不 统一 。 

(二 ) 移植 类 型 及 其 评价 

1. 自体 造血 干细胞 移植 (autologous hematopoietic 
stem cell transplantation,Auto-HSCT ) 是 指 患 者 白 身 的 造 
血 干细胞 ( 骨 骨 或 者 外 周 血 ) 采 集 后 冷冻 保存 ,在 给 予 大 齐 
量 放 化 疗 之 后 回答 给 患者 以 重建 造血 。Auto-HSCT 克服 
了 放 化 疗 的 血液 毒性 ,使 得 可 耐 受 的 治疗 剂 星 大 大 提 丙 , 肿 


瘤 杀 伤 疗效 也 会 显著 提高 。 与 Allo-HSCT 比较 , 由 于 
Auto-HSCT 无 须 供 者 ,不 会 并 发 移植 物 抗 宿主 病 
《GVHD) ,移植 相关 性 合并 症 较 轻微 ,移植 风险 低 。 常 见 适 
应 证 :淋巴 瘤 、 多 发 性 骨 稀 瘤 、 实 体 肿 瘤 等 。 复 发 是 移植 后 
主要 问题 。 移 植物 体外 纯化 技术 可 以 清除 移植 物 中 的 恶性 
细胞 ,降低 恶性 细胞 再 植 和 人 。 但 是 这 类 技术 无 助 于 清除 患 
者 体内 的 恶性 细胞 。Auto-HSCT 后 复发 的 主因 是 缺乏 交 
基因 移植 物 介 导 的 GVH 作用 。 

2. 外 周 血 干细胞 移植 { periphetal blood stem cell trans- 
plantation, PBSCT) ”PBSPCT 的 发 展 始 于 20 世纪 80 年 代 
初 ,人 们 发 现 化 疗 或 者 使 用 硫 肯 区 聚 糖 可 以 增加 外 周 血液 
循环 中 的 HSC 数量 。 由 于 粒 细 胞 刺激 因子 G-CSF) 的 研 
发 以 及 血细胞 分 离 机 的 问 此 ,可 以 从 外 周 血 采集 获取 
HSC ,在 这 种 情况 下 , 供 者 无 须 遂 过 时 醉 采集 骨 艇 ,所 以 该 
技术 被 广泛 接受 。 撤 初 应 用 于 Auto HSCT,1995 年 后 作 
为 -种 新 技术 用 于 Allo-HSCT. 由 于 其 植 人 迅速 , 粒 细胞 、 














血小板 恢复 快 ,所 需 支持 治疗 需求 少 ,因而 近年 有 逐步 取代 
骨 丹 移植 (BMT) 的 趋势 。 但 是 在 Allo-HSCT 领域 ,大 样 
本 荟萃 分 析 显 示 . 虽 然 PBSCT 在 成 人 移植 后 ,造血 重建 迅 
速 ,在 复发 率 降 低 、 无 病 生存 率 (DFS) 提 高 方面 具有 优势 ， 
但 是 总 体 生存 (OS) 率 与 BMT 相似 .更 适用 于 移植 前 处 于 
疾病 进展 期 或 者 有 复发 倾向 的 病例 。 常 规 采 用 G-CSF 作 
为 动员 剂 。 普 乐 沙 福 (plerixafor, Mozobil) 是 美国 FDA 批 
准 用 于 Auto-HSCT 患者 的 HSC 动员 剂 。G-CSF 十 普 乐 
沙 福 联 用 的 动员 效果 优 于 单 用 G-CSF。 

3. 非 亲 缘 供 者 造血 干细胞 移植 (unrelated donor hema- 
topoietic stem cell transplantation, URD-HSCT) ”由 于 同胞 
兄弟 姐妹 中 ,HLA 相合 仅 有 25 兴 的 概率 。 所 以 ,寻求 同胞 
HILA 相合 供 者 以 外 的 供 者 源 至 关 重 要 。 美国 骨 护 供 者 登 
记 处 拥有 注册 URD 数 超过 1 千 万 人 份 。 脐 血库 存量 约 9 
万 份 ;欧洲 脐 血 库 也 有 相似 的 非 血 缘 供 者 库 和 脐 血 库存 。 
我 国 大 陆 URD 登记 处 , 即 中 国 造血 干细胞 捐献 者 资料 
库 一 一 中 华 骨 骨 库 , 至 2011 年 年 底 , 入 库 数据 超过 128 万 
人 份 , 造 血 干细胞 捐献 超过 2142 例 。 无 血缘 供 者 选择 需 以 
HLA-A、-B、-C,DRB1,DQB1,DPBI 基因 分 型 技术 为 标准 ， 
也 就 是 以 高 分 辩 结 果 为 依据 ,判断 供 受 者 HLA 相合 程度 。 

4. 亲缘 半 相 合 移植 “为 扩大 Allo-HSCT 供 者 源 ,使 

得 更 多 患者 能 够 通过 移植 根治 疾病 , 自 20 世纪 80 年 代 以 
来 ,亲缘 半 相 合 移植 应 用 研究 成 为 热点 。2000 年 ,国内 首 
例 父 供 子 亲 缘 半 相合 移植 获得 长 期 生存 。 为 克服 HLA 单 
体 不 相合 存在 的 GVHD 和 植 信 失败 等 高 度 危 险 性 ,移植 巴 
处 理 方案 和 GVHD 预防 方案 中 希 要 采用 体外 或 体内 去 除 
本 淋巴 细胞 的 方法 。 国 内 外 有 数 十 个 移植 中 心 相继 报道 了 
亲缘 半 相 合 移植 结果 , 累计 报道 傅 千 例 病 例 。 我 国 亲缘 半 
相合 移植 后 长 期 生存 率 已 经 与 HLA 相合 移植 近似 ,移植 
后 5 年 OS 率 >50%。 
(三 ) 非 HSC 的 治疗 作用 ”在 HSCT 同时 , 非 HSC 如 
间 充 质 干 细胞 、 树 突 状 细胞 、 基 因 修 复工 程 细胞 等 ,也 可 用 
于 治疗 。 这 些 细胞 具有 组 织 修复 .辅助 免疫 重建 .修复 基因 
缺陷 等 作用 。 已 经 成 功 地 用 于 治疗 心肌 梗死 ,糖尿 病 、 神 经 
细胞 发 育 缺 陷 、 严 重 的 皮肤 病 .肝脏 病 、 神 经 肌肉 退行 性 变 、 
此 折 不 僵 合 、 老 年 病 等 非 造血 免疫 系统 疾病 等 。MSC: 在 
HSCT 领域 具有 促进 植 人 .GVHD 防治 以 及 治疗 遗传 代谢 
性 疾病 等 作用 。 加 之 新 近 发 现 的 MSCs 潜在 的 肿瘤 趋 化 作 
用 ,显著 扩展 了 干细胞 移植 的 适应 证 范围 。 近 年 来 ,针对 于 
踪 传 性 疾病 治疗 的 宫 腔 内 细胞 移植 也 已 经 应 用 于 临床 并 且 
获得 良 效 。 

















三 、 造 血 干 细胞 移植 的 
适应 证 和 禁 居 证 


(一 ) 移植 的 适应 证 
1 上 只 有 高 危 预 后 因 索 的 恶性 血液 病 是 虹 主 要 的 移植 
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适应 证 。 对 于 那些 非 移植 治疗 难以 获得 长 期 生存 的 恶性 血 
液 病 患者 ,应 及 早 安排 HSCT 专科 咨询 ,使 患者 的 治疗 具 
有 连贯 性 ,以 期 寻求 最 好 的 治疗 效果 。 亚 性 血液 病 患 者 有 
如 下 情况 者 应 积极 安排 HSCT 事宜 。 

(1) 难 治 或 者 复发 性 白血病 。 初 治 急 性 白血病 患者 标 
准 化 疗 两 个 疗程 后 未 缓解 或 缓解 后 复发 者 。 

(2) 初 发 急 竹 白血病 伴 有 高 白细胞 或 者 显著 组 织 浸 
润 , 链 外 病变 。 预 计 非 移植 治疗 难以 长 期 生存 者 。 

(3) 确诊 为 骨 血 增生 异常 综合 征 (MDS) ,国际 预后 积 
分 系统 (International prognostic scoring system,IPSS) 评 估 
为 中 危 开 或 高 危 者 。MDS 是 多 潜能 HSC 疾病 , 非 移植 治 
疗 不 能 根治 本 病 ;Allo-HSCT 移植 后 可 介 导 较 显著 的 GVL 
作用 。 

(4) 病 初 即 具 有 不 良 预 后 的 细胞 遗传 学 /分 子 生物 学 | 
异常 的 白血病 。 如 :ALL 伴 有 Ph'( 十 ),t(9;22); 白 血 病 伴 有 
FLT3-ITD( FMS -related tyrosine kinase 3-internal tandem 
duplication) ,CEBPA(CCAATVenhancer binding protein ) 、 
NPMI1.TET2 .ASXL.AML] /RUNX]1 ,以 及 WT] .K-RAS 
基因 突变 11q23/MLL-rearranged 等 。 

移植 时 机 :移植 前 疾病 病 期 对 于 预后 至 关 重 要 。 急 性 白 
血 病 缓 解 期 和 慢性 粒 细胞 白血病 慢性 期 (CML-CP) 进 行 移 
植 疗效 最 佳 。 诱 导 化 疗 1 一 2 个 疗程 使 白血病 获得 缓解 后 . 
加 巩固 化 疗 1 一 2 个 疗程 是 实施 Allo-HSCT 的 最 佳 时 机 。 

2. 具有 移植 适应 证 的 疾病 种 类 见 表 20-11-1。 
































表 20-11-1 自体 造血 干细胞 移植 (Auto-HSCT)/ 
异 基 因 造 血 干细胞 移植 (Allo-HSCT) 适 应 证 
恶性 疾病 非 恶 性 疾病 
急性 血细胞 白血病 系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 
慢性 淋巴 细胞 白血病 多 发 性 硬化 (MS) 
多 发 性 骨 锯 瘤 和 其 他 浆 细 ”糖尿 病 
胞 瘤 免疫 性 血小板 减少 症 
截 奇 金 淋 巴 瘤 CHLICR1 CLD 
奇 金 淋巴 注 (NHL) 系统 性 硬化 (SS) 







窗 : 肾 细胞 瘤 、 乳 
手 细 胞 痪 、 内 冯 、 
小 细胞 


类 风湿 关节 炎 

幼年 特 发 性 关节 炎 

下 小 原 发 性 自身 炎症 综合 征 
(primary auto inflam 


matory syndrome) 





有 些 疾病 只 能 通过 异 基 因 移 植 根治 ( 表 20-11-2)。 

(二 ) 移植 的 禁忌 证 ”传统 上 认为 .有 下 述 进展 性 疾病 
者 不 适 于 移植 。 

1. 活动 性 感染 活 
(HBV)、 丙 型 肝火 (HCV) 
严重 的 未 控制 的 细 区 真菌 、 宽 

2. 严重 着 神 神 经 病 。 


3. 严重 器 质 性 病变 


动 性 炎 滋 病 (HIV)、 乙 型 肝炎 
站 于 感染 :结核 .麻风 、 梅 并 等; 


生 虫 感染 。 







心肝 \、 靖 、 及 功能 衰竭。 


oO 
已 2 
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表 20-11-2 Allo-HSCT 移植 适应 证 














恶性 疾病 非 恶 性 疾病 
慢性 艇 细胞 白血病 (CCML) 重型 再 生 障 碍 性 贫血 (SAA) 
骨 艇 增殖 性 肿瘤 CMPN) 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 (PNH) 
急性 艇 细胞 白血病 (AMIL) 地 中 海 贫血 , 锯 状 细胞 病 等 
急性 淋巴 细胞 白血病 (ALL) 范 可 尼 贫 血 
骨 租 增生 异常 综合 征 (MDS) 性 联 重症 联合 免疫 缺陷 病 (SCID) 和 无 球 蛋 白 血 症 
治疗 相关 性 AMI./ MDS 先天 性 角 化 不 良 


青少年 (Juvenile) 慢 性 艇 细胞 白血病 

慢性 淋巴 细胞 白血病 预后 不 良 者 

继 发 性 白血病 

霍 奇 金 淋巴 瘤 / 非 稚 奇 金 淋巴 瘤 ( 中 、 高 恶性 
多 发 性 骨 艇 瘤 和 其 他 浆 细 胞 瘤 

喉 血 细胞 性 淋巴 组 织 细胞 增生 症 

实体 肿瘤 : 背 细 胞 癌 . 神 经 母 细 胞 瘤 、 肉 瘤 ` 卯 








Shwachman-Diamond 综合 征 
WiskotL Aldrich 综合 征 (WAS) 
Chédiak-Higashi 
家 族 性 只 血细胞 综合 征 (HLH) .先天 性 红细胞 生成 异常 性 贫血 、 胰 腺 
和 骨 僻 功能 不 
代谢 病 : Hurler 
(XLP) . 岩 藻 糖 代谢 病 、 糖 原 菩 积 病 、 区 谢 病 、 胁 黄 冶 、 黏 多 粮 病 、 肾 








全 征 、 婴 幼儿 骨 便 化 症 ,X 连锁 淋巴 组 织 增生 


梨 癌 \ 小 细胞 肺癌 等 上 腺 脑 白质 营养 不 良 等 











受 性 肉芽 肿 
自身 免疫 性 疾病 


事故 性 急性 放射 病 





4. 其 他 需要 先行 处 理 的 病灶 和 疾病 。 


5. 高 龄 “高龄 是 移植 的 高 危 因 素 。 具 体 的 年 龄 限制 
应 根据 患者 的 具体 情况 由 移植 医师 的 经 验 决定 。 


四 、 供 者 选择 和 造血 干细胞 
的 和 采集、 动员 和 纯化 


(一 ) 供 者 选择 

1. 首选 HLA 相合 同胞 和 HLA 相合 同 卵 双胞胎 
供 者 。 

2. 在 无 上 述 供 者 可 选 的 条 件 下 .联系 URD 在 询 。 
中 华 崩 骨 库 和 台湾 慈 济 供 者 库 是 常用 资源 。@ 非 血缘 脐 
血 : 我 国 已 经 有 10 余 家 脐 血库 可 用 。 

3. 亲缘 HLA 半 相 合 ( 单 倍 型 ) 供 者 “亲缘 半 相 合 移植 
疗效 逐年 提升 ,移植 后 生存 率 已 经 等 同 于 同胞 HLA 相合 
移植 疗效 。 由 于 无 须 耗 时 等 待 URD 查询 ,移植 后 可 以 按 
售 再 次 提供 HSC 满足 治疗 所 需 , 所 以 适用 于 因 病 情 需要 尽 
快 移植 或 者 复发 高 危 患者 。 移 植 后 复发 率 较 低 。 

4. 其 他 因素 除 HLA 配 型 之 外 ,应 优先 选择 :中 无 输 
人 血 史 的 男性 供 者 : 包 无 输血 史 的 未 孚 女性 供 者 ;于 年 罗 供 
痢 : 富 ABO 血型 相合 供 者 ;@ 在 CMV 血清 学 (-) 患 者 .应 
尽 可 能 选择 CMV 血清 学 (一 ) 供 者 。 

(二 ) 造血 干细胞 的 动员 采集 和 纯化 、 回 输 

1 动员 是 指 将 造血 于 细胞 动员 到 外 周 血 。 在 让 体 
上 细胞 移 值 时 ,动员 方案 常用 化 疗 加 粒 细 胞 刺激 因子 (G; 
(SP 而 在 异 基因 移植 供 者 ,动员 剂 单 用 G-CSE- 常规 草 

一 508 kg 疗程 3 本 夫 。 州 其 超过 10~16pgikg 放 
不 能 提高 动员 效果 。 正 常 供 者 通常 在 动员 后 第 3 天 
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输 注 I 时 启 


CD34- 细胞 在 外 周 血 中 增加 ,第 4、5 天 达到 最 高 值 。 采集 
日 期 常 选择 动员 后 第 3 一 5 天 ,近年 在 Auto HSCT, 虽然 
CD34=- 细 胞 (1 一 3) 又 105/kg, 基 至 (5 一 6)X10"/kg 均 有 报 
道 ,但 是 CD34- 细 胞 宇 2X10"/kg 作为 造血 干细胞 动员 和 
采集 标准 已 为 大 多 数 移植 中 心 所 接受 。 在 Auto-HSCT, 动 
员 方 案 : 单 用 G-CSF 5 一 8pg/kg, 疗 程 3 一 5 天 ;四 化 疗 十 
GCSF, 方 案 中 以 环 磅 酰胺 (CCY) 十 G-CSF 或 者 CY 十 鬼 各 
乙 共 (VP16) 十 G-CSF 较为 常用 。 可 根据 疾病 诊断 ,化 疗效 
果 , 设 计 Auto-HSCT 的 动员 方案 。 在 Allo-HSCT, 供 者 是 健 
康 人 ,造血 干细胞 动员 采用 G-CSF, 常 规 剂量 为 5 一 8ug/kg， 
疗程 3~-5 天 。 

2. 采集 采用 细胞 分 离 机 ,循环 血 量 7 一 10L, 采 焦 时 
间 1~3 小 时 。 采 集 细胞 计数 CD34- .CD3- 细胞 含 熏 。 通 
常 CD34- 细胞 量 应 宇 2X 10'/kg。 

3. 体外 纯化 “在 Auto-HSCT, 为 了 减低 移植 物 中 的 
肿瘤 细胞 污染 ,达到 减低 移植 后 复发 之 目的 。 将 化 疗 药物 、 
抗 肿 痛 单 抗 等 加 入 移植 物 ,以 清除 移植 物 中 混入 的 恶性 细 
胞 。 美 风华 体外 纯化 用 于 套 细胞 淋巴 瘤 ,移植 后 3 年 生存 
率 50 兴 。CD34- 细胞 纯化 富 集 ,适用 于 CD34 的 晋 性 次 
病 。 尤 其 适 用 于 实体 肿瘤 .如 乳腺 癌 、 肾 疗 、 生殖 系统 冶 症 












告 血 于 细胞 采用 廊 
坊 给 注 。 脐 带 血 输 注 时 , 除 采用 静脉 输 注 以 外 ,也 可 采用 经 
主动 脉 输 注 的 途径 。 当 输 注 用 讽 注 的 骨 角 液 时 ,必须 辐 
步 男 于 欧 脉 通路 输入 适量 的 鱼 精 蛋白 锌 以 中 和 肝素 。 由 于 
儿 身 上层 会 有 脂肪 小 粒 , 这 些 全 有 脂肪 小 粒 的 其 学 物 在 
输入 以 防止 脂肪 栓 : 

受 者 AB(O) 血型 不 合 届 于 主要 不 合 者 (maior in 














a 
上 






如 果 供 





compatible) , 则 须 对 供 者 骨髓 血 细胞 进行 去 红细胞 和 去 血 
浆 处 理 ,常规 方法 是 :在 骨 散 液 中 加 状 乙 基 淀 粉 液 ,使 红 细 
胞 自然 沉淀 .去除 、 然 后 将 位 于 细胞 层 项 部 的 富 含 造血 干 细 
胞 ,白细胞 与 血小板 的 部 分 悬浮 后 输 给 患者 。 如 果 供 者 是 
9 型 ,而 其 血清 抗 A 和 抗 B 的 滴 度 很 高 (1 : 260 以 上 ) , 则 
在 输 注 骨 艇 液 之 前 , 须 离 心 清除 骨 般 液 中 的 大 部 分 血浆 。 
经 细胞 分 离 机 采集 的 外 周 血 中 ,由 于 每 袋 绝 对 红细胞 含量 
少 于 10ml, 因而 供 受 者 ABO 血型 不 合 时 ,无 须 去 红细胞 
处 理 。 

5. 移植 后 血 制品 输 注 ”移植 后 至 一 年 内 ,为 防止 输血 
相关 性 GVHD, 保 护 受 者 免疫 系统 功能 免 受 外 源 性 抗原 干 





表 20-11-3 移植 前 需要 评估 和 考虑 的 问题 





一 、 移 植 前 
1。HSCT 适应 证 有 无 
2. HSCT 禁忌 证 有 无 
3. 移植 类 型 :自体 ,异体 
4 异体 : 供 者 选择 
5. 预 处 理 方案 强度 : 消 骨 性 还 是 非 清 芒 性 ? 减低 强度 
预 处 理 ? 





6. 疾病 病 期 :早期 ,中 期 .进展 期 
7. 移植 时 机 :急性 白血病 以 2 一 上 个 疗程 化 疗 后 移植 


为 最 佳 
二 、 预 处 理 相 关 性 风险 
1. 恶心 . 史 吐 ,腹泻 
2. 黏膜 炎 、 口 咽 疼痛 
3. 水 钠 涉 留 
4. 静脉 阻塞 综合 征 
5. 肝 肾 器 官 毒性 
6. 骨 艇 抑制 .全 血细胞 减少 并 发 感染 
7. 化 疗 相 关 性 出 血性 膀胱 炎 
8. 需要 输血 支持 
9. 脱发 和 皮肤 色素 沉着 
10. 影响 生育 
11. 白内障 可 能 
12. 继 发 性 肿瘤 
三 、 移 植 相关 性 风险 及 合并 症 
1. 和 输 注 反应 
2. 植 入 失败 或 者 移植 排斥 
3. 免疫 抑制 剂 的 使 用 ,副作用 





第 十 一 章 ”造血 干细胞 移植 


扰 ,Allo-HSCT 受 者 所 接受 的 血液 成 分 应 经 过 照射 剂量 
之 15Gy 的 辐 照 以 及 高 效 滤器 (进口 血小板 滤器 .红细胞 滤器 ) 
滤 过 ,以 防止 输血 后 GVHD。 经 过 高 效 滤器 滤 过 ,使 血 制品 给 
注 前 达到 少 白细胞 血 制品 标准 :残留 白细胞 计数 二 107/U。 
自体 移植 患者 的 血 制品 可 以 仅 使 用 高 效 滤器 滤 过 。 


五 、 移 植 前 受 者 的 准备 和 预 处 理 
(一 ) 移植 前 需要 考虑 的 问题 需要 了 解 和 考虑 下 述 


移植 相关 性 问题 ,并 建议 患者 进一步 咨询 移植 专科 医师 。 
表 20-11-3 中 所 列 移植 相关 问题 供 参考 。 





4. 急性 移植 物 抗 宿 主 病 (GVHD) 

5. 慢性 GVHD 

6. 肠 道 血栓 性 微血管 病 (TMA) 

7. 感染 合并 证 :细菌 病毒 ,真菌 结核 等 

8. 原 发 病 复发 风险 评估 

9. 营养 不 良 , 骨 质 划 松 症 

10. 抗体 相关 性 器 官 特异 性 自身 免疫 性 疾病 :甲状 腺 
炎 ,免疫 性 血小板 减少 症 (ITP) .自身 免疫 性 溶血 
性 贫血 (AIHA) .重症 肌 无 力 等 


四 、 全 身 状 态 / 伴 随 疾病 评估 


1. 年 龄 

2. 伴随 疾病 

3. 器 官 功能 

4. 移植 前 放 化 疗 
5. 是 否 是 二 次 移植 
7. 有 无 活动 性 感染 
8. 输血 史 
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. 药物 过 敏 史 


五 、 其 他 相关 事宜 


1. 治疗 费用 是 否 充 足 
2. 生殖 细胞 冷冻 

. 移植 受 者 自身 护理 及 饮食 指导 

. 不 良 嗜好 纠正 :戒烟 戒毒 \ 不 能 嗜 酒 
- 出 院 随 访 计划 书 

. 移植 后 生存 质量 

. 临床 研究 分 组 设计 





< Do 本 EN 





(二 ) 移植 预 处 理 方案 ”移植 预 处 理 的 目的 主要 有 两 
个 方面 , 即 最 大 限度 地 降低 肿瘤 负荷 以 及 介 导 足够 的 免疫 
抑制 ,使 供 者 细胞 顺利 植 人 。20 世纪 70 年 代 后 期 对 于 
Allo-HSCT 后 伴随 的 GVL/GVT 作用 乏 渐 引起 人 们 关注 。 
移植 后 供 者 细胞 输 注 (DLD 更 可 以 加 强 这 种 GVL/GVT 作 
用 ; 介 导 移植 物 对 于 肿 痛 微 小 残留 病 (MRD) 的 清除 作用 . 
降低 复发 风险 ,从 而 使 那些 因 蔽 龄 或 者 伴随 疾病 而 无 法 接 
受 经 典 预 处 理 的 患 普 受益 ,扩大 了 Allo-HSCT 的 适用 范 













围 。 预 处 理 方案 可 以 分 为 消散 性 (经 典 ? 方 案 和 非 洛 僵 性 
方案 。 

移植 以 HSCT 的 细胞 输 注 日 定 为 0 夫 . 移 植 前 天 数 计 
为 负 天 数 .移植 后 天 数 计 为 正 天 数 

4) 清 稀 性 (经 由 ?方案 :方案 设计 原则 是 采用 主要 器 
窒 可 柄 受 的 最 大 剂 基 ,以 报 太 限度 地 降低 种 彤 负荷 。 预 处理 


之 外 的 儿 项 主要 器 官 功能 进 

















第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


统 、 消 化 系统 以 及 皮肤 。 器 官 毒性 分 为 0 一 上 度 - 清盘 性 方 
案 可 以 引起 3 度 以 上 器 官 毒 性 。 而 在 造血 免疫 系统 则 产生 
致死 性 毒性 ,如 果 没 有 外 源 性 HSC 补充 . 清 尽 强度 合 
造血 系统 功能 3 个 月 之 内 无 法 自身 恢复 。 渗 
案 举 例如 下 : 环 磷 酰胺 (cyclophosphamide.Cy) 十 爹 里 有 
(TBD ,和 白 消 安 (busulfan, Bu) 十 Cy(BuCy); 阿 禄 胞 苷 (Ara- 
C) 十 BuCy、\ 阿 糖 胞 苷 十 Bu 气 达 拉 滨 (Ara-C 十 BuFlu) 等 。 
具体 方案 有 :GDTBI 二 CY: 全 身分 次 照射 12Gy(multi- 
fractionated TBI 12Gy) 十 Cy 120mg/kg, 分 两 天 给 药 ; 
@BuCy: Bu 16mg/kg, 分 4 天 十 Cy 200mg/kg: 分 4 天; 
全 其 他 还 有 以 TBI、.BU、 亚 硝 基 腺 (nitrosoureas). 美 法 仓 
(Mel) 、 塞 蔡 派 (thiotepa,TT) ,依托 泊 昔 ( 足 叶 乙 芽 ,etopo 
| side) 等 为 主 的 移植 预 处 理 方案 。 在 非 恶 性 疾病 ,例如 再 生 
| 障碍 性 贫血 (AA) ,常用 以 免疫 抑制 剂 为 主 的 项 处 理 方案 。 
如 :Cy 十 ATG。 北 京 - 上 海道 培 医 院 常 用 的 预 处 理 方案 如 
表 20-11-4 所 示 。 
表 20-11-4 ”北京 -上 海道 培 医院 常用 的 预 处 理 方案 
1. 同胞 HLA 相合 
方案 A:Ara-C 十 Bu 十 Cy 十 司 英 司 汀 (semustine,，MeC- 
CNU) 
Ara-C 2g/(m’: » d)X2d,— 11d,— 10d 
Bu lmg/kg,po q6hX 3d,~ 9d~— 7d 
Cy 1.8g/(m: » d)X2d,— 5d,— 4d 
MeCCNU 200mg/mz (或 BCNU 250mg/m?)X1 次 ， 
后 
方案 B:Ara-C 十 Bu 十 Flu 十 MeCCNU 
Ara-C 2g/(m: » d)X2d,~ 11d, ~ 10d 
BU lmg/kg, po qd6hX 3d,— 9d~— 7d 
Flu 30mg/(m’: » d) X4d,— 5d~— 2d 
MeCCNU 200mgym: (或 BCNU 250mgym2: ) 又 1 次 ， 
一 牛 

























to 


， CURD/ 亲缘 半 相 合 

方案 CAraC+BuCy+ATG+MeCCNU 

在 方案 A 基础 上 加 用 ATG( 即 复 宁 2. 5mg/(kg .dd)， 
者 费 森 尤 斯 5mg/(kg*d)X3d 或 Xitd, 一 5d 一 - 2d 
FATG + MeCCNU 
在 方案 吕 基 人 础 于 加 用 ATG( 即 复 宁 2. 5mg/(kg 。d)， 
或 者 费 森 尤 斯 5mg, (kg。d) 二 3d 
或 Xdd, 一 5d~- 一 2d 







: 环 磅 耿 胶 ;Flu: 须 达 : 






;MeCCNU, 洛 英 


i 司 汀 ( 环 己 亚 

;1 阿 秋 胞 背 ;Bu: 自 消 安 ( 马 利益 ); ATG: 抗 胸腺 细胞 
款 鼻 白 :URD: 非 亲缘 移植 

(2 诈 湾 艇 性 方案 :其 清 艇 强度 低 于 经 典 方案 ， 如 果 没 

有 外 源 性 HSC 补充 ,方案 蝇 度 容许 受 珍 而 细胞 3 个 月 之 内 

月 身 族 复 。 有 些 项 处 理 方案 使 用 后 ,患者 甚至 不 伴 有 可 网 

性 ,造血 系统 受 抑 二 分 轻微， 典型 方案 例如 :Eliu 






量 .TBI 200cGy 十 抗 胸腺 细胞 球 蛋 白 (ATG) 低 剂量 .TBI 
200cGy 十 Bu 低 剂 量 .TBI 200cGy 十 Flu 低 剂量 以 及 单 用 
TBI 200cGy 等 。 该 预 处 理 方案 并 不 摧毁 骨髓 , 而 是 通过 对 
受 者 进行 一 定 强度 的 爹 疫 抑制 ,以 使 供 者 细胞 植 人 ,从 而 发 
挥 持久 的 .强大 的 GVL/GVH 作用 。 其 低 或 无 预 处 理 相关 
毒性 的 优越 性 可 以 使 高 龄 或 有 医疗 问题 的 患者 也 能 从 移植 
治疗 中 获 益 。 通 过 GVT/GVL 效应 成 功 根治 癌 肿 已 在 许 
多 恶性 血液 病 和 实体 肿瘤 中 得 到 证 实 。 一些 非 恶性 血液 
病 , 例 如 ,在 地 中 海 贫血 ,采用 非 清 艇 的 预 处 理 方案 可 以 显 
著 降 低 移 植 相关 性 琵 亡 率 (TRM)。 据 国际 骨髓 /血液 移植 
研究 中 心 (CIBMTR)2011 年 统计 ,接受 减低 强度 预 处 理 的 
病例 数 已 经 占 全 部 Allo-HSCT 病例 的 40 闻 ,成 为 55 岁 以 
上 病例 的 主要 移植 方案 选择 

减低 强度 预 处 理 方案 :减低 强度 预 处 理 方案 具有 多 样 
化 .不 体 化 趋势 。 尚 无 公认 定式 。 本 文 就 已 报道 的 较为 党 
用 的 方案 列举 于 表 20-11-5。 

(3) 延长 预 处 理 天 数 、 强 度 不 减 的 巴 处 理 方案 : 预 处 理 





























TRM; 而 清 禾 性 作用 过 弱 会 增加 移植 后 复发 风险 。 延 长 时 
间 ( 预 处 理 天 数 延长 至 15 天 ) ,强度 不 减 的 预 处 理 方案 适用 
于 白血病 未 缓解 /复发 高危 ,同时 又 因 高 龄 或 伴随 疾病 无 法 
硅 受 清 乙 性 移植 的 患者 。 

(三 ) 常用 GVHD 预防 方案 环 孢 类 (CsA) 十 
申 氨 蝶 叭 CMTX) ,或 者 CsA 十 短 疗程 MIX 二 吗 灯 麦 季 队 
些 ( 每 巷 琶 酯 , MMEF)。 

1，CsA+ 短 疗程 MTX ”适用 于 HLA 同胞 相合 移植 。 
CsA 3mg/(kg。d) ,静脉 给 药 一 5 天 开始 给 药 ,根据 血 药 浓度 
调整 给 药 量 。 待 患者 能 够 耐 受 口服 , 改 为 口服 : 口 服 剂 地 为 
静脉 给 药 量 的 2 一 3 倍 。 给 药 时 间 由 医师 根据 GVHD, 感染 、 
免疫 重建 状况 等 决定 减 合 和 停 药 时 间 。MTX 15mg/(m ， 
中 ,十 1 天 给 药 ;10mg/ (me ，d). 十 3 大 、+6 天 各 1 次 。 

2.，CsA+ 短 疗程 MTX+ MMF ”适用 于 URD 或 者 亲缘 
六 相合 移植 。CsA 和 短 疗 程 MTX 同上 , MMF 1l5mg 
(kg .d ,分 是 次 口服 .- 2 天 一 十 14 天 给 药 。 在 接受 全 
Flu--ATG 揣 处 理 方案 者 , 短 疗 程 MIX 可 以 减低 剂 莽 或 
者 不 用 。 


六 、 造 血 干 细胞 移植 并 发 症 
的 识别 和 防治 




















(一 ) 移植 早期 并 发 症 移植 后 100 大 内 发 生 , 常 见 
外。O@ATG 变态 反应 。@ 静 脉 导管 
.造血 重建 延迟 或 失败 。 回 超 急 性 移植 










以 及 番 j 
他 病 柱 感染 : 
(CBEKV) . 腺 病毒 CADV) .EB 病 瞪 (EBV) 等， 时 中 性 粒 纪 








第 十 一 章 ”造血 干细胞 移植 


表 20-11-5 ”减低 强度 、 非 清 髓 方案 (reducedintensity and nonmyeloablative conditioning) 











方案 组 ”成 剂 量 总 剂量 
FluBuThy 振 达 拉 滨 30mg/(m。d)X5d 150mg/m?’ 
马 利 兰 3.2mg/(kg * d) X4d 12. 8mg/kg 
抗 胸腺 球 蛋 白 ( 即 复 宁 ) 4. 5mg/kg, 
TBI 二 Flu 全 身 照射 200cGyX1d 200cGy 
氮 达 拉 滨 30mg/(m: » d) XxX3d 90mg/m’ 
BuFluThy 马 利 兰 0.8mg/kgX1d,— 7d;0. 8mg/kg a6h X 2d.— 6d， 7.2mg/kg 


一 5d( 目 标 浓 度 900 一 1100kmolmin) 


振 达 拉 滨 30mg/(m: » d) xX6d 1l180mg/m: 
抗 胸腺 球 慢 和 白 ( 即 复 宁 ) 2. 5mg/(kg * d) X4d l0mg/kg 
Clo 十 Bu 白 消 安 ( 马 利 兰 ) 3.2mg/ (kg * d) X4d,~ 5d~— 2d 12. 8mg/ kg 





侵 法 拉 滨 20mg,30mg 或 40mg/(m?* ，d)X5d,—6d~-2d 100~200mg/(m’: 。d) 
Cy {TEI 环 磅 酸 腕 60mg/(kg* d) X2d.—7d.— 6d 120mgykg 
分 次 全 身 照 射 330cGy/dX3d( 剂 量 率 12cGy/ min 十 肺 部 屏 渍 )， 9. 9Gy 
= 一 讽 疡 基 
TLI+TATG 分 次 全 身 淋巴 区 照射 80cGy/d; 一 11d~ 一 7d, 一 4d~~ 一 1d( 一 1d,2 次 照 8Gy 
射 ) 
抗 胸 腺 球 人 蛋白 ( 即 复 宁 ) l. 5mg/(kg* d)X5d,— 11d~— 7d 7. 5mg/kg 


注 : 抗 胸腺 球 蛋白 (Thy) : 即 复 宇 ;ITBI; 分 次 全 身 照 射 :Col: 氛 


减少 伴 发 热 。 





TLI: 全身 淋 巴 区 照射 








伤 。 @ 肝 欧 选择 供 埋 淋 巴 细胞 输 注 CDLI) 或 择期 二 次 移植 。 





四 急性 GVHD-。 电 急 性 师 部 损 


脉 阳 窒 国 出 血性 膀胱 炎 。 轩 肠 道 感染 \ 水 电解 质 (3) 移 值 物 功能 不 良 (造血 免疫 功能 不 良 ) :表现 为 造 
紊乱 、. 





不 良 。 国 器 宫 功 能 损伤 ( 心 .用 肾 )。 轿 早期 复 血 、 免 疫 功 能 低下 。 与 上 述 植 入 失败 不 同 . 移 植物 功能 不 良 
发 。 以 下 就 造血 重建 与 植 入 失败 .急性 GVHD 以 及 感染 并 ”是 在 完全 供 者 型 嵌 合 状态 下 , 供 者 细胞 未 能 i 





发 症 的 防治 作 一 简 述 。 建 适宜 的 造血 ,免疫 功能 。 移 植物 功能 不 良 同伴 可 分 为 原 


1, 造血 重建 . 植 入 失败 与 移植 物 功能 不 良 发 性 和 继 发 性 。 原 因 大 体 同 上 .但 是 感染 因素 和 GVHD 最 
(1) 造血 重建 ;移植 后 中 性 粒 细胞 CANC) 恢 复 达 到 ”为 常见 ,如 :CMV、EBV、HPV-B19、HHV-6 ; 
0.5X10”/L 而 且 连 续 三 次 检查 不 低 于 该 数值 即 ANC 重 真菌 感 染 等 。 涌 疗 主 要 针对 病因 ,控制 感 和 严重 
建 ;正常 情况 下 重建 时 间 是 第 9 一 15 天 。 血 小 板 恢复 达到 GVHD。 部 分 患者 治疗 后 可 以 出 现 造血 恢复 。 如 果 病因 去 
20X1077/L 而且 在 一 周 以 上 不 输血 小 板 情况 下 连 绪 7 次 检 ，” 除 后 仍 未 纠正 造血 不 良 .可 以 输 注 供 省 肖 笑 或 外 周 血 细胞 
查 不 低 于 该 数值 即 血 小 板 重 建 。 正 常情 况 下 所 省 时 间 是 和 输 注 细胞 前 无 须 或 者 仅 用 轻微 预 处 理 即 可 .通过 供 者 细胞 
















28 天 内 。 补充 以 纠正 造血 不 民 。 
(2) 植 入 失败 :@ 原 发 性 植 人 失败 :移植 后 28 天 以 上 2. 移植 物 抗 宿主 病 ”移植 排斥 (rejection) 与 移 和 植物 抗 





ANC 仍 未 达标 ,移植 后 嵌 合 状态 示 受 者 型 洪 合 ,表明 由 于 宿主 反应 (graft versus host reaction.GVHR) 是 供 者 与 受 
移植 排斥 导致 原 发 性 植 入 失败 。 加 继 发 性 植 入 失败 : 指 植 。 者 之 间 主 要 组 织 相 容 性 抗原 CMHC) 和 次 要 组 织 相 容 性 抗 
入 后 出 现 至 少 两 个 细胞 系 植 入 失败 或 者 被 排斥 。 移 植 后 捞 。 原 CmiHA) 不 合 所 引起 的 排 异 反 应 的 两 个 方面 ( 商 个 人 
合 状 态 示 , 原 有 供 者 型 谋 合 转 为 受 者 型 谋 合 。 供 性 细胞 被 。 世 ): 移 植物 抗 宿主 (GVH) 以 及 宿主 抗 移 植物 (CHVG) 。 
排斥 。 植 入 失败 在 Allo-HSCT 较 Auto HSCT 多 见 。 常 。 Billinghan 等 最 早 提 出 了 移植 后 发 生 移植 物 抗 和 
见 原因 : 供 受 者 之 间 基 国 差异 性 、 人 用 、 原 发 病 进 展 、 《GVHD) 的 三 个 必要 条 件 : 吕 移植 物 中 必须 含有 免疫 活性 
所 移植 细胞 数量 不 够 或 才 高 龄 或 者 造 ws 细胞 :( I MHC 抗原 . 导 
疫 细胞 功能 低下 ) ,药物 、 放生 ;WHD. 处 致 供 者 移植 物 对 3 tn 员 发 动 攻 击 
植 前 供 才 选择 要 慎重 ,移植 细胞 坡 好 有 多 余部 分 冷冻 保存 。” 疫 抑制 状态 .有 能 对 供 体 移植 物 组 
有 备 无 患 .积极 防治 感染 和 GVHD, 移 植 45 天 后 可 以 并 汗 。” 织 有 效 的 免疫 攻击 .至 少 在 时 间 上 上 使 移 害 物 能 够 对 宿主 发 





































第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 
动 有 效 的 免疫 攻击 。 急 性 移植 物 抗 宿主 病 (acute graftver- ”的 组 织 与 内 脏 主要 为 皮肤 、 骨 肠 道 肝脏 等 。 一 般 采 用 的 分 
sus-host disease,aGVHD) 在 移植 后 100 天 内 发 病 。 受 影响 。 ”类 标准 见 表 20-11-6、 表 20-1177。 





表 20-11-6 改良 Glucksberg aGVHD 分 级 (Consensus 标准 ) 






































































严重 度 皮肤 ( 体 表 %) 肝 ( 胆 红 素 /dl) 肠 
lem 皮疹 二 25% 2~3mg 腹泻 之 10ml/(kg . d) 
中 上 25%~50% 3~6mg 腹泻 之 20ml/(kg，d) 
3 二 >>50% 6 一 15mg 腹泻 之 30ml/(kg ' d) 
4 十 全 身 皮 疹 \ 大 疱 及 大 片 脱 居 二 15mg 严重 腹泻. 腹痛 可 伴 肠 梗阻 
分 级 皮肤 ( 体 表 %) 肝脏 肠 
FS I 1 一 2 度 = -= 
D0 I 3 度 1 度 1 度 
下 上 2 一 3 诬 2 一 3 度 
YY 4 上 度 4 度 时 
了 二 
表 20-11-7 ”国际 骨髓 移植 登记 处 急性 GVHD 分 级 指南 系 正常 肠 道 菌 群 ;在 rie 2 a 
器 官 受 损 严重 程度 缺 ) 期 合理 使 用 抑 菌 性 或 者 杀菌 1 
分 级 和 鉴定 .体外 药 敏 试验 。 
ee 本 情况 下 ， 及 时 控制 G- et @ 抗 真 
- a 获 : 在 移植 衣 的 a ne 
> 2 1 度 或 2 度 1 度 或 2 度 。 期 ,常规 采用 扬 康 哄 或 药物 ;移植 前 已 经 感染 
人 3 用 3 度 3 度 TY : B 或 者 估 立 康 哈 


4 度 4 度 4 度 
人 毒性 。 

(二 ) 移植 晚期 并 发 症 “” 加 慢性 GVHD, 是 指 发 生 在 
是 甲 波 尼 龙 (MP) 十 CsA。 考虑 到 移植 100 天 后 的 GVHD。 可 分 为 局 限 性 和 广泛 性 (全 身 
人 .MP 剂 基建 议 按 照 0. 5 1mg/ 性 严重 性 ), 基 性 阻塞 性 肺 疾病 和 硬 皮 病 就 是 较为 常见 的 
mg (kgE 9) 不 建议 超 剂量 使 用 。。 严重 慢性 GVHD 类型。 四 免疫 功能 低下 伴 感染 。@@ 不 孚 
ee 35 大 减 明 一 次 。 不 育 。 国 自 内 障 。 轩 生长 障 但 与 内 分 泌 素 乱 。@ 中 状 腺 切 


注 : 表 中 1~1 度 评分 依据 参见 表 20-11-6 











(kg。d)。 有 最 大 剂量 
达到 预期 疗效 后 ,可 根 
每 次 减 量 10 中 , 乏 步 剂 显 








有 站 北城 。 一 线 药 物 : 巴 利 划 单 抗 [每 。。 能 低下 。 疾病 复发 。 引发 员 彤 入 
ec Uo 1 划 性 GVHD(eGVHD); 是 最 为 严重 的 影响 移植 后 是 
珠 单 抗 ( 赛 尼 哌 ,每 次 1mg/ kg, 人 每 14 天 给 药 1 次 ,5 次 为 一 者 生存 质量 的 并 发 症 。 发 生 率 20% 一 70 只 。 主 要 受累 器 








疗程 )。 可 以 根据 病 向 增 减 给 药 次 数 。 在 有 活动 性 感染 是 沁 是 皮 肽 .上 用, 顺 。eGVHD 可 分 为 局 限 性 和 广泛 性 。 典 型 
ey 种 要 经 历 1 一 3 年 。 慢 性 GVHD 尽管 减低 了 疾 
3 移植 后 感染 并 发 症 ”是 移植 相关 性 死亡 率 (TRM) 。 病 复 发 素 , 但 是 可 引起 较 高 的 非 复 发 死亡 府 , 所 以 是 移植 后 
ee 让 和 并 休 期 的 一 个 主要 死因 。 此 外 , 继 发 性 肿瘤 , 存 其 是 口 蜂 和 皮 肽 





















及 直 他 遇 2 后 定 期 临 用 儿 在 eGVHD 更 为 多 见 。 慢 性 炎症 ,长 期 使 用 免疫 抑制 
以 及 其 他 ; 有 研 ,及 时 发 现 和 处 更 塘 妆 冯 和 等 。 剂 .免疫 /能 订 册 可 能 诱发 新 的 恶性 疾病 。eGVHD 的 主 
2 绷 胞 病毒 感染 :移植 项 处 理 期 间 常 规 使 用 更 背 洛 韦 要 后 果 是 受权 器 家 和 组 织 所 伤 ,以 及 功能 障 但 所 引起 的 生 





双 后 偿 用 09 下风 党 使 用 阿 表 治 上 ;和 存 质量 下 降 。 防 治 独 施 ; 四 在 女 供 胃 的 供 受 着 对 中 ,避免 
由 重点 阳性 ,应 在 减 停 免 疫 抑 制 关 剂 的 问 时 ,采用 更 此 龄 经 产 女性 作为 供 着 。@ 预 处 理 方案 中 含 ATG 可 降低 产 
和 或 者 可 旦 常规 沙 疗 虹 周 ; 隔 向 后 根据 病情 改 维 治疗 1 一 直率 。 图 治疗 上 的 防治 和 和 
wire 是 普 ` 应 轴 用 :ecGVHD 慢性 阳 异 崖 利 鲁 皮 病 应 
人 内 促 球 焦 轩 (IVIG) 药 脉 给 约 , 以 提高 救治 成 功率 。 书 细 动能 训练 ,体能 训练 以 及 免 疫 抑制 剂 的 合 
渭 感 江 : 遗 免 无 指 征 便 用 抗 生 索 ,常规 给 予 巷 后 欧 制剂 以 维 理应 用 ， 而 攻 其 服用 大 环 内 酯 类 药物 以 及 改善 微 循环 药 

































物 。 加 免疫 抑制 剂 : 一 线 治疗 :MP 二 小 剂量 CsA。 硬 药 病 
例 可 选择 二 线 药 物 ;MMF、 西 罗 英 司 ( 尖 由 器 素 ) 沙 利 度 用 
(反应 停 ) 等 。 


七 、HSCT 的 疗效 


(一 ) 资料 来 源 和 总 体 结果 

1. 移植 例 数 ” 据 国际 骨 恬 及 外 周 血 移植 研究 中 心 
(Center of International Blood and Marrow Transplant Re- 
search,CIBMTR) .欧洲 胃散 及 外 周 血 移植 组 (European 
Blood and Marrow Transplant Group.EBMT) . 骨 殴 及 外 周 
血 移植 世界 网 (Worldwide Network for Blood and Marrow 
Transplantation ,WBMT) 以 及 亚太 地 区 上 骨 艇 及 外 周 血 移植 组 
CAsia Pacific Blood and Marrow Transplant Group, APBMT) 
2009 年 统计 ,Auto-HSCT 和 Allo-HSCT 的 年 度 移植 例 数 
分 别 为 33 000 例 和 27 000 例 。 由 于 统计 区 域 的 限制 ,实际 
病例 数 可 能 更 多 。 

2. 移植 物 来 源 动员 后 PB 是 主要 移植 物 来 源 , 在 儿 
童 和 成 人 分 别 占 到 91 中 和 98%。 

3. 移植 患者 的 年 龄 限制 上 调 。 在 Auto-HSCT 和 
Allo-HSCT,50 岁 以 上 病例 分 别 占 到 65 站 和 34 中。 而 60 
岁 以 上 病例 分 别 占 到 34 闪 和 12%%。 最 近 20 年 .上越 米 越 多 
的 高 龄 患者 接受 了 移植 治疗 ,这 与 减低 强度 的 预 处 理 方案 
使 用 以 及 支持 治疗 技术 的 改进 有 关 。 

4. 疾病 诊断 与 移植 类 型 Auto-HSCT 组 :乳癌 病例 
在 1990 年 前 多 有 报道 。1999 年 后 淋巴 系统 ; 成 为 
Auto-HSCT 的 主要 病 种 。 加 之 预 处 理 方案 的 不 断 改进 和 
移植 年 龄 的 拓宽 (六 60 岁 ) .移植 例 数 有 逐年 增加 趋势 。 沐 
世系 统 恶 性 疾病 、 多 发 性 骨髓 净 CMMD) ,实体 肿瘤 是 Auto- 
HSCT 的 主要 病 种 。Allo-HSCT 组 ; 主要 病 种 仍 是 白 血 
病 。 由 于 2000 年 早期 CML 移植 例 数 的 减少 .减缓 了 移植 
总 例 数 增加 的 速度 。 随 后 的 较 快 增 速 源 白 URD 病例 数 的 
增加 以 及 由 于 减低 强度 预 处 理 容 许 更 多 商 龄 患者 接受 
Allo-HSCT 治疗 。 

5. URD ”由 于 只 有 2 党 的 患者 可 以 找到 同胞 HLA 
相合 供 者 。 可 用 的 供 者 来 源 短 缺 成 为 此 欠 难 题 . 近 上 上 年 
URD 移植 发 展 迅 速 。URD 的 主要 病 种 是 白血病 ,MDS 以 
及 值 恶性 疾病 。 美 国 20 岁 以 下 病例 中 .URD 移植 已 占 
Allo HSCT 移植 总 例 数 的 54 兴 。 其 中 URD-CBT 占 到 
URD 病例 的 46 站。 在 20 岁 以 上 病例 .CBT 病例 数 也 旺 现 
乏 年 缓慢 递增 的 赵 势 。 非 血缘 脐 血 移 植 CURD-CBT 适 应 
证 的 拓展 .向 更 大 体重 和 更 高 年 龄 发 展 ,使 Allo-HSCT 总 
例 数 略 有 增加 。 采 用 经 典 移 植 方案 .户主 省 接 HL 
祖 合 供 郑 和 URD 移 值 后 一 年 总 体 生存 COS) 率 分 别 为 
7 加 和 65%。 

(二 ) 不 同 病 种 移植 后 生存 率 ”国内 尚 缺 相 关 数 据 的 
权威 报道 ;CIBMTR 每 年 统计 来 自 全 球 近 半数 移植 中 心 哆 
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临床 HSCT 数据 。 移 植 数据 来 自 世 界 54 个 国家 的 500 余 
所 医疗 中 心 。2009 年 临床 移植 结果 如 下 : 

1. 急性 髓 细胞 白血病 (AML) AML 移植 疗效 与 患者 
年 龄 , 病 期 移植 前 伴随 疾病 等 因素 有 关 。1998 一 2008 年 
移植 总 例 数 17 991 例 . 其 中 同胞 相合 移植 病例 11 714 例 、 
非 亲缘 移植 9674 例 。 

(1) 病 期 :同胞 相合 病例 移植 后 3 年 总 体 生 存 率 在 
AML 疾病 早期 .中 期 .进展 期 分 别 为 59 中 十 1 只 ,49%% 十 
1% 和 25% 士 1%。AML 接受 URD 移植 后 3 年 总 体 生存 
率 在 AML 疾病 早期 \ 中 期 .进展 期 分 别 为 45% 土 1% .43 交 
土 1% 和 20% 主 1%。 

(2) 年 龄 :1978 例 年 龄 过 20 岁 的 同胞 相合 病例 ,移植 ， 
后 3 年 预计 生存 率 疾病 早期 ,中 期 .进展 期 分 别 为 66%% 士 | 
1 路.56 中 士 3 中 和 38 只 士 3%%。 六 

(3) 减低 强度 预 处 理 :同胞 相合 移植 病例 (2077 例 ) 在 一 
AML 疾病 早期 .中 期 .进展 期 的 移植 后 生存 率 分 别 为 49 中 
士 2 中 ,43 闻 士 3 外 和 21 中 十 2%;URD 则 分 别 为 40 站 士 
2%,35% 填 2% 和 21% 土 2%。 

(4) Auto-HSCT:CIBMTR 的 3309 例 AML 患者 在 
1998 一 2008 年 间接 受 自体 移植 的 病例 统计 。3 年 预计 OS 
率 在 疾病 早期 ,中 期 .进展 期 分 别 为 50% 十 1%,50% 填 2% 
和 和 21% 士 3%。 值 得 9 是 .选择 Allo-HSCT 的 大 多 是 
具有 预后 不 良 因素 和 复发 高 危 的 患者 。 而 选择 自体 移植 的 
AML 为 标 危 患者 。 

2. 急性 淋巴 细胞 白血病 (ALL) 














在 儿童 ALL. 化 疗 成 


后 复发 病例 。 
后 的 危险 因素 。 在 2471 例 年 龄 过 
20 岁 , HLA 相合 同胞 移植 的 患者 ,移植 后 3 年 预计 OS 率 
在 疾病 早期 \ 中 期 进展 期 病例 分 别 为 63 路 十 2 叹 .54 嗓 士 
2 党 和 26 涡 士 3 兴 。URD 组 (3212 例 ) 则 分 别 为 55% 士 2%， 
4% 主 1% 和 224% 土 2%。ALL 年 龄 宇 20 岁 的 3409 例 接 
受 同 胞 相合 移植 病例 .3 年 OS 率 在 疾病 早期 .中 期 .进展 期 
分 别 为 和 9 贤士 1 中 ,34 闪 十 2 站 和 20 党 士 2 吕 。LCRD 组 
(3081 例 ) 分 别 为 43 冯 十 2 中.32 浴 十 2 中 和 15 叹 士 205。 

3. 慢性 粒 细 胞 白血病 (CML) ”1998 一 2008 年 统计 则 
乃 相 舍 移 植 5329 例 , 其 中 CMIL-CP 期 4714 例 , 加速 期 
CAP)615 例 。1998-— 2000 年 移植 组 的 3 年 入 率 在 CP 期 
和 AP 期 分 别 为 69 妆 和 45 至。 在 2001 一 2007 年 移植 组 :3 
年 总 体 生 在 CP 斯 和 AP 期 分 别 为 受 纪 和 357%。 据 
1998 2000 年 统计 ,3 年 OS 紊 在 CP 期 病 网 为 696 过 
1%:2001 -2008 年 为 71 坚 士 188。 同 其 的 AP 斯 移植 病 
例 .3 年 OS 率 分 别 为 所 有 二 32 和 56 览 十 3 站。 慢 粒 香 变 
期 独 例 的 移植 时效 极其 。 

4 骨 散 增生 异常 综合 征 (MDS) 

41) 年龄 ;508 例 年 龄 ==20 岁 MDS 患者 上 其 中 177 网 
回 胸 相 合 吏 秆 .3 年 OS 宗 在 疾病 时 期 进展 期 分 别 为 85 


年 龄 是 ALL 滨 
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士 6% 和 63% 士 3%。 同 期 接受 URD 的 331 例 患 者 ,3 年 
OS 率 在 疾病 早期 、 进 展期 分 别 为 63% 士 4% 和 47% 士 1%。 
在 1836 例 年 龄 过 20 岁 的 同胞 相合 移植 患者 ,3 年 OS 率 在 
疾病 早期 .进展 期 分 别 为 50% 圭 2% 和 41% 十 2% ;在 1651 
例 年 龄 宇 20 岁 .接受 URD 移植 患者 ,3 年 OS 率 分 别 为 
44% 士 2% 和 32% 士 2%。 

(2) 减低 强度 预 处 理 :由 于 MDS 确诊 病例 的 中 位 年 
龄 是 70 岁 , 所 以 限制 了 经 典 预 处 理 方案 的 使 用 。 近 年 来 ， 
减低 预 处 理 方 案 在 MDS 被 越 来 越 多 地 采用 。1998 一 2008 
年 ,有 1168 例 MDS 患者 接受 减低 强度 预 处 理 移植 。 在 同 
胞 相合 移植 病例 CN 一 583) ,移植 后 3 年 预计 OS 率 在 疾病 
早期 和 进展 期 分 别 为 45%% 圭 4% 和 41% 士 3%; 而 URD 
| Se 分 别 为 42%% 士 4% 和 28% 士 3%。 

5. 慢性 淋巴 细胞 白血病 (CLL) CLL 标准 化 疗 疗效 
不 住 或 者 具有 预后 不 良 的 遗传 学 标志 者 ,可 选择 减低 强 
度 的 预 处 理 。1536 例 减低 强度 顶 处 理 移 植 患者 3 年 预计 
OS 率 ; 自 体 移 植 为 77% 土 2%;HLA 相合 同胞 异 基 因 移 
植 采 用 经 典 方案 为 51% 填 3%; HLA 相合 同胞 异 基因 移 
植 采 用 减低 强度 的 预 处 理 组 为 58% 填 2%。 由 于 Auto- 
HSCT 组 与 Allo-HSCT 组 患者 病情 有 差异 ,两 组 间 没 有 
可 比 性 。 

6. 霍 奇 金 淋巴 瘤 (HD) ”HD 病例 初期 放 化 疗 失败 ,可 
选择 自体 移植 。 移 植 疗效 取决 于 化 疗 药物 的 敏感 性 。 

















1998 一 2008 年 ,6373 例 接受 Auto HSCT 的 患者 ,3 年 总 体 
生存 率 在 完全 缓解 期 ,部 分 缓解 期 和 化 疗 而 药 移植 病例 分 


别 为 82% 士 1%,70% 士 1% 和 51% 诗 2%。 

疾病 复发 难 治 的 HD 患者 ,可 以 选择 HLA 相合 订 多 
或 者 URD。 常 规 选 择 减 低 强度 预 处 理 方案 , 植 人 后 的 
GVT 作用 使 患者 得 以 长 期 生存 。1998 一 2008 年 间 343 例 
接受 HLA 相合 同胞 供 者 移植 患者 ,3 年 预计 生存 率 在 经 典 
移植 预 处 理 方案 组 为 38% 二 4%， 在 减低 强度 预 处 理 方案 
组 为 43%% 士 5 外 。URD 组 181 例 患 者 0S 率 分 别 为 32%% 士 
6% 和 41% 士 6%。 

7. 滤 泡 型 淋巴 癌 (FL) Auto-HSCT 适用 于 复发 发 进展 
期 FL。2000--2008 年 ,2155 例 接受 Auto_HSCT 的 患者 ， 
多 数 病 例 是 化 疗 敏 感 患者 ,3 年 OS 率 在 化 疗 敏感 性 和 化 疗 
侠 药 病例 分 别 为 74% 土 1% 和 56% 主 4% .1998—2008 
年 ,731 例 化 疗 敏感 的 FL 患者 接受 Allo_HSCT 后 ,3 年 总 
体 生 存 率 在 清 能 性 方案 组 和 减低 强度 预 处 理 组 分 别 为 
7% 十 3% 和 71% 士 2%。 而 在 化 疗 i 药 组 也 取得 良好 疗 
效 ,119 例 化 疗 醒 药 病例 移植 后 0S 率 则 分 别 是 64% 圭 6% 
和 60 听证 7%。 

8. 重型 再 生 障 碍 性 贫血 ( SAA) 同胞 相合 移植 是 重 
4 首选 治疗 ,并 且 只 有 很 高 的 治疗 成 功率 。 1998 - 
2008 全 共计 2796 例 患 者 接受 异 基因 同胞 相合 移植 ,3 4 年 本 
让 05 浆 在 年 龄 生 20 岁 者 为 86 欠 士 1 史 . 二 20 岁 患 者 
ZLRD 组 (1094 例 ) 分 别 为 65 交 十 2 经 和 
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土 2%。 

9. 弥漫 大 B 细胞 淋巴 瘤 (DLBCL) DLBCL 接受 
Auto-HSCT 可 取得 较 好 疗效 。 在 2000 一 2008 年 间接 受 
Auto-HSCT 的 6650 例 患 者 ,3 年 预计 OS 率 在 化 疗 敏感 组 
和 化 疗 耐 药 组 分 别 是 62% 土 1% 和 36% 土 3%。Allo-HSCT 
适用 于 进展 期 疾病 或 者 原 发 耐 药 的 患者 ,其 中 包括 自体 移植 
失败 者 ,1998- 2008 年 ,578 例 接受 同胞 HLA 相合 移植 病 
例 ,3 年 预计 OS 率 在 化 疗 敏 感 组 CN 一 437) 为 39% 填 3%( 经 
典 移植 预 处 理 ) 和 46%% 士 5% (减低 强度 预 处 理 )。 化 疗 耐 药 
组 (141 例 ) 则 分 别 为 21% 士 5% 和 20% 士 7%。 

10. 套 细胞 淋巴 瘤 (MCL) ”MCIL 移植 最 佳 时 间 并 未 确 

。 类 似 其 他 成 熟 B 淋巴 细胞 增生 性 疾病 ,Auto-HSCT 
是 最 为 常见 的 移植 形式 。1998 一 2008 年 共计 2390 例 接 受 
自体 移植 的 患者 .3 年 OS 率 为 69% 土 1%。 同 期 接受 
Allo-HSCT 的 791 例 患 者 中 ,同胞 HLA 相合 移植 (N= 
513) ,接受 经 典 移植 顶 处 理 方案 和 减低 强度 预 处 理 组 ,移植 
后 3 年 OS 率 分 别 为 53 吧 汪 3%% ,和 55% 士 4%。URDCN= 
278) 为 42% 土 6% 和 43% 士 4%。 

11. 多 发 性 骨髓 瘤 (MM) MM 是 Auto-HSCT 的 主要 
病 种 。 据 CIBMTR 1998 一 2008 年 统计 ,总 计 22 254 例 的 
患者 ,自体 移植 后 3 年 预计 OS 率 为 68% 士 1%。 

Allo-HSCT 适用 于 高 危 MM 患者 ， 有 些 是 在 Auto- 
HSCT 后 给 予 。 常 用 减低 强度 或 者 非 清 抽 移植 。 同期 接受 
Allo-HSCT 的 1021 例 患 者 中 ,移植 后 3 年 OS 率 在 同胞 
HLA 相合 移植 为 47% 土 2% (878 例 患者 ); 在 URD 为 
28%+4% (N=143)。 
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输血 (blood transfusion) 指 给 患者 输 注 供血 者 的 血液 
成 分 或 全 血 , 以 挽救 患者 生命 ,并 为 其 他 治疗 方法 提供 支持 
保证 的 -- 种 重要 的 临床 治疗 手段 。 在 治疗 内 科 系 统 疾病 及 
其 相关 危重 并 发 症 的 治疗 中 ,和 输血 应 用 甚 为 广泛 。 需 要 答 
血 支持 治疗 的 内 科 疾 病 主 要 包括 血液 系统 疾病 ,消化 系统 
疾病 、 肾 脏 疾 病 、 感 染 性 疾病 ,以 及 呼吸 和 循环 系统 的 疾病 。 
传统 的 输血 方法 是 全 血 输 注 ,但 因 其 存在 严重 的 缺点 和 次 
端 ,其 适应 证 已 越 来 越 少 。20 世纪 70 年 代 发 展 起 来 的 成 
分 输血 技术 ,不 但 使 输 注 的 血液 成 分 更 有 针对 性 ,而 且 明 显 
地 提高 了 输血 疗效 ,减少 了 输血 不 良 反应 的 发 生 。 当 今 , 世 
界 卫 生 组 织 把 将 不 必要 的 输血 减少 到 最 低 限 度 列 为 全 球 血 
液 安全 战略 目标 之 一 ,因此 ,安全 ,合理 .有 效 的 输血 给 内 科 
输血 治疗 提出 了 更 高 的 要 求 和 目标 。 








一 、 人 类 血型 系统 


长 期 以 来 * 血 型 "只 是 描述 红细胞 表面 的 抗原 特异 性 。 
自 20 世纪 50 年 代 起 ,又 陆续 发 现 了 白细胞 抗原 ,血小板 抗 
原 和 血清 蛋白 多 态 性 。 因 此 “血型 "一 词 广义 页 言 包括 血 
液 各 成 分 的 踪 传 多 态 性 ;狭义 而 言 特 指 红细胞 血型 。 

红细胞 血型 , 自 1900 年 奥地利 科学 家 Landsteiner 发 
现 了 ABO 血型 系统 后 ,至 今 已 命名 了 30 个 红细胞 血型 系 
统 ,发 现 300 多 个 抗原 。 除 涩 知 的 临床 上 最 重要 的 两 种 血 
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型 系统 ABO 及 Rh 血型 外 .还 有 MN、Lewis、K、MNS.Fy 
等 血型 系统 。ABO 血型 由 染色 体 9p 上 的 基因 决定 ,为 显 
性 遗传 。ABO 血型 根据 红细胞 膜 表 达 的 抗原 米 命名 。 红 
细胞 表达 A 抗原 的 为 A 型 .血浆 中 含有 抗 B; 表达 也 抗原 
的 为 了 型 .血浆 中 含有 抗 入; 同时 表达 A 和 8B 抗 原 的 为 AB 
型 ,血浆 中 无 抗 A 和 抗 B; 不 表达 A 信 抗原 和 BB 抗原 的 为 0 
型 ,血浆 中 有 抗 A 和 抗 B,。 抗 A 和 抗 B 是 IgM 抗 体 。 各 人 
种 中 O 型 均 多 见 , 约 40 中 一 56%;A 型 白 种 人 高 达 4 
黑 种 人 和 东方 人 约 为 28 党 ;了 B 型 白 种 人 少见 为 95 .而 东方 
人 高 达 27%; AB 型 均 少 见 , 占 4% 一 5 癌 。ABO 血型 除 红 
细胞 表 击 表达 外 .在 血管 内 皮 强 胞 和 一 些 组 织 细胞 上 也 有 
ABO 血型 抗原 分 布 。ABO 异型 输血 可 致 严重 溶血 .甚至 
死亡 。ABO 异型 帘 官 移植 可 敏 痰 重 的 排斥 反应 ,以 至 移植 
失败 。 故 ABO 血型 配 型 在 输血 和 只 官 移植 中 起 兰 重 要 的 
作用 。Rh 血型 系统 的 抗原 至 今 已 发 现 了 49 个 抗原 .有 具有 有 
临床 意义 的 主要 是 五 个 抗原 , 即 DC Eee 抗原 .D 和 两 
立 基因 E'e\C ec 排列 在 1 号 染色 体 上 上。 人 们 将 红细胞 
上 有 了 抗原 的 大 的 血型 称 为 Rh 阳性 血型 ,缺乏 D 抗 诛 的 
人 的 血型 为 Rh 阴性 血型 汉族 Rh 阴性 者 仅 0.3w .西方 
人 为 15 叹 。、Rh 系统 的 免疫 原 性 的 强度 仅 次 于 入 BO 系统 。 
Rh 系统 血型 抗原 在 临床 输血 及 新 生 儿 溶血 病 中 具有 |- 分 
重要 的 次 文 。Rh 系统 中 .以 D 抗原 的 抗原 
50% 一 75 束 的 Rh 阴性 的 个 体 . 授 过 输血 或 妊娠 

























为 最 器 ， 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


原 阳性 红细胞 的 免疫 ,可 以 产生 抗 -D 抗体 - 在 免疫 反应 的 
早期 .最 早出 现 的 是 IgM 抗体 .然后 是 IgG 抗体 .大 部 分 抗 
体 属于 IgG。 接 受过 Rh 阳性 血 免疫 的 Rh 阴性 个 人 : 当 再 
次 输 注 Rh 阳性 血 可 致 严重 溶血 或 死亡 ,再 次 怀 Rh 阳性 胎 
儿 可 致 严重 的 新 生 儿 溶血 。 
人 类 白细胞 抗原 (human leukocyte antigen- HLA) 趾 
指 第 6 条 染色 体 短 臂 上 一 段 基因 和 由 其 编码 的 抗原 总 称 。 
Dausset 于 1954 年 首次 报道 , HLA 不 仅 表达 于 白细胞 .人 
体 的 各 种 细胞 几乎 均 有 表达 ,为 抗原 最 强 的 同 种 抗原 。 
HLA 主要 包括 HLA- 工 类 抗原 .HLA-I 类 抗原 和 HLA- 
下 类 抗原 ,其 中 前 两 种 抗原 为 膜 结合 糖 蛋 白 . 林 分离 和 纯 
化 .而 后 一 种 则 以 可 溶性 形式 存在 于 血浆 中 。HLA-I 类 
| 抗原 包括 HLA-A、HLA-B、HLA-C; HLA- 了 [类 抗原 包括 
HLA-DR、HLA-DQ、HILA-DP。HLA 及 其 抗体 与 输血 引 
起 的 不 良 反 应 有 关 , 包 括 : 非 溶血 性 发 热 性 输血 反应 .输血 
相关 性 移植 物 抗 宿主 病 , 输 血 相 关 性 急性 肺 损 伤 等 。 
血小板 抗原 , 泛 指 存在 于 血小板 膜 上 ,能 刺激 机 体 产生 
抗体 .并 与 之 结合 的 血小板 膜 蛋 白质 和 糖分 子 。 血 小 板 上 
的 抗原 种 类 较 多 ,主要 有 ABO 血型 系统 .HLA- 工 类 抗原 、 
血小板 特异 性 同 种 抗原 (human platelet-specific alloanti 
gen. HPA) 等 。 至 今 被 国际 输血 协会 组 织 确 认 的 血小板 特 
异性 抗原 已 有 27 个 .其 中 12 个 抗原 被 列 人 6 个 踪 传 系统 ， 
分 别 命名 为 HPA-1 一 HPA-5 和 HPA-15。 其 余 抗原 尚未 
达到 系统 标准 。HPA-1 一 HPA-5 对 人 类 影响 最 大 .这 5 个 
系统 与 新 生 儿 同 种 免疫 血小板 减少 性 紫 猎 (NAITP) .输血 
后 紫癜 (PTP) 以 及 血小板 输 注 无 效 (PTR) 等 疾病 密切 
相关 。 
血液 免疫 原 性 复杂 ,除了 血细胞 抗原 的 多 样 性 外 .人 类 
血 消 中 的 蛋白 质 也 具有 "型 "的 差别 ,被 称 为 血 消 
group)。 血 清 型 是 指 该 蛋白 质 所 具有 的 中 传 多 态 性 . 按 蛋 
折 的 性 质 , 可 将 血 洲 型 分 为 免疫 球 蛋 白 、 血 清 请 血清 蛋 生 、 
补体 血清 型 等 几 大 类 。 在 血清 型 领域 中 研究 较为 深入 的 是 
免疫 球 蛋 和 白 型 。 开 展 人 群 lg 同 种 异型 的 研究 . 检 出 人 血 洲 
中 的 抗 霹 , 对 疾病 及 输血 反应 的 诊断 ,预防 和 治疗 具有 积 
血型 是 人 类 血液 的 
分 抗原 的 中 >: 
血液 抗原 性 都 互 不 相同 。 
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特征 之 一 .表达 了 血液 各 种 成 
同 卵 双 生 的 个 体外 .不 同 个 体 的 











二 、 输 血 前 相 容 性 检查 


人 类 血型 众多 复杂 . 庙 于 而 者 不 全 导致 的 免疫 性 轮作 
友 帮 中央 扰 输血 安全 的 一 大 问题 。 输 血 前 伺 容 的 | | 
的 证 选择 与 患 帮 血型 配合 的 各 种 血液 成 分 . 使 之 能 在 患 并 
体内 有效 地 存活 -无 不 良 反应 .也 就 是 供 消 与 患 上 # 的 血液 在 
免疫 奉 汶 党 谨 扩 " 棚 纵 ”从 而 达到 安全 、 有 效 输 面 的 日 的 
红细胞 箱 注 前 相 容 俐 从 在 . 证 此 包 括 :于 受 血 考 
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者 ABO 和 Rh 定型 : 当 受 血 者 接受 了 所 缺少 的 A、B 抗 原 
后 ,几乎 每 个 人 都 产生 特异 性 的 同 种 抗体 反应 。 而 大 约 占 
273 的 D 抗 原 阴 性 的 人 .接受 了 D 抗 原 阳 性 血液 后 可 产生 
抗 卫 抗体。 常规 红细胞 血型 定型 法 需要 包括 红细胞 与 血 
洁 学 试验 两 部 分 . 即 正定 型 与 反 定型 。 用 标准 的 抗 A, 抗 了 
和 抗 D 血清 测定 红细胞 表面 有 无 A、B 或 中 抗原, 称 为 正 
定型 (forward grouping test)。 用 人 A 型 .B 型 红细胞 来 测定 
血清 中 抗体 的 类 型 , 称 为 反 定型 (reserve grouping test) 。 
四 不 规则 抗体 得 检 和 鉴定 :输血 前 对 受 血 者 的 血 湾 / 血 浆 进 
行 不 规则 抗体 得 查 ,以 发 现 有 临床 意义 的 不 规则 抗体 。 所 
请 不 规则 抗体 是 指 抗 A 和 抗 B 以 外 的 血型 抗体 ,此 类 抗体 
能 引起 各 类 免疫 性 输血 有 反应、 新生 儿 溶 血 病 或 使 输入 的 红 
细胞 存活 时 间 缩 短 。 不 规则 抗体 得 检 和 鉴定 试验 可 在 交叉 
配 血 试验 之 前 进行 或 同时 进行 ， 这 样 有 利于 早期 确认 有 临 
: 齐 义 的 抗 休 .避免 延误 输血 。@ 交 义 配 血 试验 :交叉 配 血 
包括 3 类 ,一 是 “ 主 测 ”试验 ， 即将 供 者 红细胞 与 受 者 血 
清 反 应 ;二 是 “次 测 ” .即将 受 血 者 红细胞 与 供血 者 血清 
反应 ;三 是 "自身 对 照 ”试验 ， 即 采用 受 血 者 血 沾 及 自身 红 细 
胞 进行 反应 ,此 试验 有 助 于 解释 交叉 配 血 试验 中 出 现 的 阳 
性 结果 。 交 又 配 血 的 目的 是 检测 献 血 者 与 受 血 者 血液 之 间 
























4， 瑟 血型 时 为 了 排除 非特 异性 冷凝 集 肥 应 干扰 结 
果 的 判断 , 须 注意 保持 反应 的 环境 温度 。 如 怀疑 抗 D 的 
IgG 同 种 抗体 存在 ， 
集 试 验 阳 性 者 ,可 做 抗 人 球 蛋 白 试验 (Coombs tesD) 进 一 步 
明确 。 除 非 紧 名 情况 .不 得 将 O 型 血 输 给 非 〇 型 受 血 者 ， 
因为 〇 型 血 中 A、B 抗 体 或 输血 昌 较 大 .会 有 溶血 
发 后 :同样 ,AB 型 受 血 者 接受 非 AB 型 血 叶 、 如 输血 蛋 较 大 
或 抗体 也 会 引起 溶血 .所 以 非 紧急 情况 AB 型 
受 血 者 不 宜 接 受 非 AB 型 血液 。 

血小板 输血 前 相 容 性 检查 是 指 临床 为 受 血 者 输 注 血 小 
板 前 进行 的 一 系列 检测 血小板 抗原、 抗体 及 交叉 配 血 的 试 
验 , 以 选择 相合 性 供 者 血小板 。 血 小 板 抗原 检测 包括 血 小 
板 相关 抗原 检测 如 HLA 抗原 分 型 .ABO 血型 鉴定 及 血 小 
板 特 异性 抗原 检测 即 HPA 分 型 。 血 小 板 抗体 的 检查 , 即 
通过 试验 方 出 是 者 血清 中 的 血 小 板 抗体 及 其 特异 性 ， 
包括 :血小板 表 曾 和 自身 抗体 血小板 同 种 抗体 的 检查 以 及 
血小板 交叉 配 血 。 同 种 免 痰 是 导 歼 血小板 输 注 无 效 的 主要 
卡 央 .为 避免 临床 发 生 备 小 板 输 注 无 效 . 可 以 选择 HL、 
HPA 相合 的 供 才 血小板 .或 采取 血小板 交叉 配合 试验 选择 































A 


合适 的 血小板 进行 输 注 。 
三 、 血 液 成 分 与 合理 输血 
符 液 成 分 包括 血细胞 、 血 浆 、 血 浆 篮 白 成 分 等 。 血 细胞 


成 分 有 红细胞、 方 细 胞 和 让 小 板 ， 红 细胞 制剂 现 已 随 着 临 
床 的 害 寓 可 制备 成 浓缩 红细胞 , 基 浮 红细胞 . 洗 记 细胞 红 绝 











胞 洗涤 红细胞 、; 
血浆 成 分 有 新 鲜 冰 ? 通 冰冻 血 桨 等。 血浆 蛋白 成 
分 有 白 蛋 白 、 血 浆 蛋 白 溶液 .正常 人 免疫 球 蛋白 .特异 性 免 
疫 球 蛋白 .静脉 注射 用 丙种 球 和 蛋白、 冷 沉 淀 .各 种 凝血 因子 
制剂 (包括 浓缩 第 二 因子、 浓缩 第 记 因 子 、 浓 缩 凝 血 酶 原 复 
会 物 等 ) 和 抗 疙 血 酶 于 浓缩 剂 等 。 
合理 输血 就 是 严格 掌握 输血 指 征 . 补 充 患者 血液 中 缺 
乏 的 某 些 成 分 :减少 不 必要 的 输血 .同时 积极 开展 成 分 输血 
和 自身 输血 ,确保 输血 安全 及 有 效 。 目 前 的 临床 输血 已 经 
由 输 全 血 时 代 进 入 了 成 分 输血 时 代 , 从 补充 性 输血 过 渡 到 
治疗 性 输血 。 成 分 输血 就 是 用 物理 方法 将 血液 中 有 效 成 分 
分 离 出 来 ,分 别 制 成 高 浓度 的 血液 成 分 .按照 患者 " 缺 什 么 
补 什么 ”的 原则 输 注 相应 的 血液 制剂 .达到 输血 治疗 的 目 
的 。 成 分 输血 与 输 全 血 相 比 具有 以 下 优点 :节约 用 血 , 一 
份 全 血 可 以 分 成 几 种 血液 成 分 ,供应 临床 输血 ;@ 针 对 性 地 
补充 患者 需要 的 血液 成 分 ,提高 了 临床 答 血 的 治疗 效果 ; 
名 减少 和 降低 输血 反应 ,对 患者 来 说 ,血液 是 一 种 异体 物 
质 ,不 需要 的 血液 成 分 输入 患者 体内 会 引起 更 多 的 输血 不 
良 反 应 ;四 减少 了 输血 世 , 降 低 了 患者 的 经 济 负担 等 。 
(一 ) 红细胞 输 注 (red cell transfusion) 用 于 补充 串 
者 缺少 的 红细胞 ,纠正 缺 气 状 态 , 是 治疗 贫血 的 有 效 措 施 。 
但 要 认识 到 红细胞 输 注 是 将 代 疗 法 .应 该 积极 寻找 贫血 的 
原因 ,予以 彻底 治疗 。 内 科 患 者 红细胞 输 注 主要 用 于 红 细 
胞 破坏 过 多 、 彼 失 或 生成 障碍 引起 的 慢性 贫血 并 伴 缺 氧 证 
状 。 血 红 蛋 白 二 60g/L 或 血细胞 比 容 二 0.2 时 可 考虑 给 
注 。 答 血 应 个 体 化 ,如 慢性 贫血 患者 ,血红 蛋白 虽 只 有 
60g/1L ,由 于 和 牛 理性 代 偿 机 制 ,患者 常 可 以 适应 .症状 并 不 
明显 ,不 输血 仍 可 以 维持 一 般 的 生活 状态 。 但 老年 人 及 伴 
有 心肺 功能 异常 者 , 虽 仅 轻 度 贫血 , 亦 受 。 因 此 , 红 
细胞 的 输 注 指 征 除了 血红 蛋白 水 平 ,还 需要 结合 患者 的 临 
床 情况 ,包括 贫血 程度 ,心肺 代 偿 功 能 .有 无 代谢 率 增 高 以 
及 年 龄 等 因素 来 决定 。 红 细胞 制品 有 : 
1. 悬浮 红细胞 (suspended red blood cells) 
尽 感 移 除 血 兹 并 添加 保存 液 悬 浮 后 制 成 , 具 丰 
的 指 气 能力 而 容 各 较 小 .用 于 心 几 和 于 功能 不 多 
安全 。 它 是 红细胞 制剂 中 最 常用 的 制剂 之 一 。 
2. 少 白 细胞 红细胞 (leukocyte-reduced red blood celis) 
在 血液 采集 后 .患者 输 注 前 ,用 滤器 去 除 和 白细胞 而 制备 的 给 
细胞 制剂 ,能 预防 HLA 同 种 免疫 、 灯 白细胞 病毒 (CMV、 
HTLV 等 ) 感染 和 因 自 细胞 抗体 引起 的 非洲 血性 发 热 
反应 。 
3. 洗涤 红细胞 (washed red blood cells) ”是 爹 血 去 除 
血浆 后 . 川 生 理 盐 水 反复 洗涤 过 的 红细胞 .适用 于 : 吕 D 自 二 
免疫 性 浴血 性 贫血 和 阵 发 性 睡眠 性 血红 蛋 拍 尿 患 者 ;局 给 
入 全 血 或 血浆 后 发 生 过 第 反应 的 患 考 :全 高 钾 血 钙 及 汗 凤 
功能 陈 但 震 要 输血 营 :GDIgA 缺乏 有 抗 IgA 抗体 疹 
4. 冰冻 红细胞 (frozen red blood cells) 用 高 浓度 村 油 
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第 十 二 章 输 血 


作为 冷冻 保护 剂 .在 一 80C 以 下 可 保存 红细胞 10 年 .适用 
于 稀有 血型 红细胞 的 长 期 屿 存 和 军事 告 要 。 

5. 辐 照 红细胞 (irradiated red blood cells) 以 25 一 
30Gy 的 y 射线 照射 红细胞 .以 破坏 有 免疫 活性 淋巴 细胞 的 
有 丝 分 裂 能 力 .预防 输血 相关 移植 物 抗 宿主 病 (TA- 
GVHD)。 供 免疫 缺陷 、 骨 括 或 器 官 移植 后 患者 输血 月 

6. 年 轻 红 细胞 (young red blood cells) ”是 用 血细胞 分 
离 机 制备 的 成 熟 程度 在 网 织 红 细胞 与 成 熟 红 细胞 之 间 的 红 
细胞 , 因 其 存活 期 明显 延长 , 故 可 延长 输血 间隔 时 间 , 减 少 
铁 负荷 过 多 的 发 生 。 适 用 于 需 长 期 输血 的 患者 。 

(二 ) 粒 细胞 输 注 (granulocyte transfusion) ”近年 来 ， 
临床 上 粒 细胞 输 注 已 经 明显 减少 .原因 主要 是 可 以 采用 更 
有 效 的 广 谱 抗 生 素 治疗 感染 .而 且 输 注 粒 细胞 可 能 会 发 生 
各 种 严重 的 不 良 反 应 .例如 肺 部 并 发 症 种 非 溶血 性 发 热 性 
输血 反应 等 。 目 前 ,就 粒 细胞 输 注 指 征 已 达成 的 共识 为 : 
四 白细胞 计数 二 1.0X 10* 4L. 中 性 粒 细胞 绝对 计数 二 0.5 
X1087L;@ 有 明确 的 细菌 或 真菌 感染 ;四 经 强 有 力 的 抗 生 
素 治疗 48 小 时 无 效 ; 四 划 艇 造血 功能 短期 内 能 够 恢复 。 以 
上 四 个 条 件 须 同时 具备 ,并 在 充分 权衡 利弊 的 基础 上 , 方 可 
进行 治疗 性 粒 细胞 输 注 。 还 有 学 者 提出 粒 细胞 输血 的 指 征 
应 更 严格 掌握 .中 性 粒 细胞 绝对 计数 必须 二 0.2 X 10”/L， 
上 且 有 明显 的 细菌 或 真菌 感染 .经 强 有 力 的 抗生素 治疗 72 小 
时 无 效 者 才 考虑 答 注 。 

(三 ) 血小板 输 注 (platelet transfusion) 是 指针 对 血 
小 板 数量 或 功能 异常 的 患者 进行 血小板 得 注 , 以 达到 止血 
或 预防 出 血 的 目的 。 根 据 血 小 板 输 注 的 目的 不 同 .临床 上 
将 血小板 输 注 分 为 治疗 性 血小板 输 注 和 预防 性 血小板 
输 注 。 

治疗 性 血小板 输 注 (therapeutic platelet transfusion) 是 
指 因 血小板 数 重 减少 或 功能 异常 引起 出 血 时 . 输 注 血小板 
制品 以 达到 迅速 止血 的 目的 。 其 适应 证 主要 有 三 种 临床 情 
况 : 久 血小板 生成 障碍 引起 血小板 减少 .这 是 血小板 输 注 的 
主要 适应 证 .常见 于 各 种 原因 引起 的 骨 秽 抑制 或 骨 盘 次 竭 。 
血小板 计数 和 出 血 程度 是 决定 是 否 输 注 血 小 板 的 主要 依 

ll 。 当 血小板 计数 二 (5 一 20) X10 7 工 . 常 有 自发 性 出 血 .多 
治疗 性 血小板 输 注 。 忆 稀释 性 血小板 减少 . 因 库 
存 血 或 红细胞 中 有 无 功能 的 血小板 .大 汪 输 注 时 会 引起 确 
释 性 血小板 减少 。 一 般 米 说 .给 注 一 个 循环 血 量 的 血液 . 患 
党 自 体 血小板 约 剩 余 353 一 :40%。 虽然 稀 稀 性 血小板 减 
少 可 能 导致 微血管 出 血 ; 但 接受 1~2 个 循环 血 基 的 输血 很 
少 发 生 这 种 情况 .只 有 当 继 续 输血 ,血小板 进一步 被 稀释 而 
致 血 小 祝 计 数 更 低 时 ,有 出 血 倾 回 或 伴 有 出 血 时 称 进行 血 
小 板 输 注 。 合击 小 板 功 能 异常 引起 的 出 血 . 有 些 患 具 虽然 
血小板 计数 正常 .但 功能 异常 .如 巨大 血小板 综 会 征 、 血 小 
板 病 等 . 当 洗 出 现 威 胁 生 命 的 大 出 血 计 .各 要 输 注 血 
小 板 以 及 时 控制 出 血 ， 


顶 防 性 血小板 输 注 (Cprophylactie platelet transfusion) 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


是 指 通 过 输 注 血小板 使 各 种 血小板 生成 障碍 的 患者 (如 恶 
性 血液 病 、 肯 生 障碍 性 贫血 、 骨 信 移 植 等 ) 的 血小板 计数 所 
高 到 某 一 水 平 ,防止 出 血 。 临 床上 大 部 分 血小板 给 注 是 项 
防 性 的 ,目前 欧美 国家 超过 70% 的 血小板 输 注 为 预防 性 输 
注 。 但 血小板 究 竞 低 到 什么 程度 才 需 要 预防 性 输 注 血 小 
板 , 目 前 尚 无 统一 的 标准 。 一 般 认为 :DPLT<=20X10”/L.， 
并 伴 有 导致 血小板 消耗 或 破坏 增加 的 因素 时 ,如 感染 ,发 
热 \ 脾 大 、DIC 等 ;@@ 病 情 稳 定 、 无 发 热 、 出 血 、 血 管 异 常 ， 
PLT<10X10"/L 者 ;@PLT<5X10?/L. 无 论 有 无 出 血 症 
状 , 均 必须 输 注 血小板 , 因 这 种 患者 很 容易 发 生 内 脏 出 血 ， 
特别 是 严重 的 颅 内 出 血 ,一 旦 发 生出 血 , 后 果 严 重 。 除 以 上 
三 种 临床 情况 ,通常 认为 :再 生 障碍 性 贫血 、 骨 入 增生 异常 
综合 征 等 慢性 血小板 减少 不 伴 发 热 , 无 出 血 倾向 .血小板 过 





化 Ww 10X10’/L 时 也 不 一 定 希 要 预防 性 输 注 ;化 疗 时 预防 性 血 


小 板 输 注 的 指 征 是 血小板 二 20X 1077L; 老 年 .感染 或 有 影 
响 血 小 板 功能 的 药物 存在 时 , 指 征 是 血小板 所 30X 10”/L; 
若 给 血小板 减少 的 患者 实施 于 术 或 执行 侵入 性 检查 时 ， 
PLT<50X10" 人 L 者 须 预 防 性 血小板 输 注 .同时 应 考虑 手 
术 部 位 和 手术 的 大 小 。 脑 部 或 眼 部 手术 须 提 高 血小板 计数 
二 100X10”/L。 血 小 板 输 注 的 禁忌 证 为 血栓 性 血小板 减 
少 性 紫 冉 (thrombotic thrombocytopenic purpura, TTP) 溶 
血尿 毒 综合 征 (HUS) .输血 后 紫 瘦 ,上 肝素 诱导 性 血小板 减 
少 症 (heparin-induced thrombocytopenia, HIT) 降低 预防 
性 输 注 血小板 的 标准 ,不 但 会 使 血小板 的 使 用 量 增 加 .而 且 
会 使 同 种 免疫 反应 和 病毒 传播 的 风险 增加 。 
血小板 制品 有 :浓缩 血小板 (platelet concentrates) a 
个 单位 为 200ml 全 血沉 降 后 血浆 和 血细胞 交界 处 的 窗 舍 
血小板 血浆 ,所 含 血小板 数 宇 2.0X10” 个 ;名单 采 血小板 
(apheresis platelets) ,用 血细胞 分 离 机 采集 的 单个 供 者 血 
小 板 ,1 个 单位 即 为 1 个 治疗 量 ,所 含 血小板 数 宇 2. 5X 101 
个 ,相当 于 浓缩 血小板 10 一 12 单位 ;多 少 自 细胞 血小板 
《leukocyte-reduced platelets) ,是 使 用 专用 血小板 滤 白 大 制 
备 的 少 白细胞 血小板 制品 ,其 主要 目的 是 为 了 预防 非洲 血 
性 发 热 反应 .HLA 同 种 免疫 和 喉 白 细胞 病毒 (如 CMV、 
HTLV) 的 感染 。 多 箱 照 血小板 (irradiated platclets) 和 洗 
深 血 小 板 (washed platelets) 是 在 单 采血 小 概 的 基础 -分 别 
进行 御 照 . 洗 洗 等 处 理 制 备 市 成 . 辐 照 血小板 主要 是 为 了 预 
Pai 血小板 主要 用 于 对 而 浆 疏 站 过 做 的 
,二 和 
Janes landed 血浆 是 血液 中 的 液 
因子 、 据 想 自 ns ns I et 
新 鱼水 下 当 tfssb frouer ple 使用 的 曙 浆 主要 有 
[rozen Dlasma, EP) 和 从 ee a b Be 4 % I - 
\ 中 制备 出 的 冷 沉淀 Ceryopre 
qlpiiate.Cry0)。 血浆 输 注 原则 二 要 求 ABO 同型 输 注 .在 
缺 去 问 昌 血浆 时 ` 也 可 以 长 虑 进行 ABC 不 辐 开 本 竹 输 
i - 些 特 吻 季 况 值得 临床 引起 重视 ， 尽管 A 型 忠 消 输 
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注 了 A 型 血浆 .但 少数 A 亚 型 的 供 者 血浆 中 可 能 存在 高 滴 
度 的 抗 Al 抗体 .可 能 导致 Al 型 患者 红细胞 被 破坏 溶血 。 
RhD 阳性 供 者 的 血浆 中 没有 抗 D 抗体 ,可 用 于 RhD 阴性 
患者 .但 不 能 排除 RhD 阳性 供 者 血浆 中 残留 的 少量 红细胞 
RhD 抗 原 , 可 能 导致 RhD 阴性 患者 免疫 。RhD 阴性 供 者 
的 血浆 .可 能 存在 抗 D 抗体 可 导致 RhD 阳性 患者 红细胞 溶 
血 . 因 此 不 能 育 目 将 RhD 阴性 供 者 的 血浆 用 于 RhD 阳性 
叫 者 .除非 已 检测 供 者 血 桨 中 不 存在 抗 了 抗体。 血浆 答 注 
可 能 引起 患者 红细胞 溶血 的 原因 , 除 常见 的 ABO、Rh 血型 
不 合 外 ,还 可 能 在 供 者 血浆 中 存在 其 他 红细胞 血 想 不 相合 
的 血型 抗体 .这 些 不 规则 抗体 也 可 能 引起 某 些 患者 的 红 细 
胞 溶血 。 

1 新 鲜 冰 冻 血 浆 (FFP) 采血 后 6 小 时 内 分 离 血 浆 ， 
在 - 30C 以 下 速冻 成 块 并 储存 在 - 20C 以 下 即 为 FFP。 
FFP 合 全 部 凝血 因子 ,在 - 20C 以 下 可 保存 1 年 ,本 品 溶解 
后 不 能 再 次 冷冻 保存 。 目 前 认为 FFP 的 适应 证 非常 有 限 ， 
我 国 2000 年 制定 的 《临床 输血 技术 规范 》 规 定 FFP 适用 
于 :补充 凝血 因子 ;@ 大 面积 创伤 烧伤 。 临床 上 主要 用 
于 多 种 凝血 因子 缺乏 华 有 严重 出 血 的 患者 ,也 用 于 大 虹 出 
血 ,需要 输血 或 凝血 试验 异常 且 沼 要 施行 侵入 性 操作 的 忠 
者 。 输 注 10 一 15ml/kg 的 FEP 能 使 凝血 因子 水 平 提 高 
30% ,重复 输 注 应 根据 临床 情况 和 凝血 功能 检查 的 结果 。 

2. 普通 冰冻 血浆 (frozen plasma, FP) 是 从 保存 超过 
6 一 8 小 时 的 全 血 中 分 离 的 血浆 ,或 保存 期 满 1 年 的 FFP。 
在 - 20C 以 下 可 保存 5 年 ,与 FFP 相 比 缺少 不 稳定 的 凝血 
因子 立 和 骨 , 用 于 因子 和 间 以 外 凝血 内 子 缺乏 患者 的 替 
代 治 疗 。 

3. 冷 沉淀 (cryoprecipitate,Cryo) 是 FFP 在 4C 解 冻 
除去 上 清 液 后 沉淀 的 白色 絮 状 物 , 在 - 20C 以 下 可 保存 1 
年 ,含有 汪 血 因子 如 、vWE、 纤 维 慢 白 原 和 纤维 结合 蛋白 等 ， 
适用 于 血 友 病 入、 血管 性 血 友 病 ` 纤 维 蛋 白 原 缺 乏 迹 于 术 
后 出 血 ,重症 创伤 .DIC 等 

4. 和 白 蛋白 (albumin) 
的 健康 人 血浆 中 制备 .有 维持 胶体 渗透 床 和 结合 运输 血 液 
中 小 分 子 物质 的 功能 。 用 于 :四 脱水 治疗 和 扩充 笑容 县 
@ 补 充 让 舍身 ;名 用 做 体外 循环 的 硝 底 液 ; 钨 5% 自 借 白 进 
行 血浆 总 换 治疗 冷 北 集 素 综 合 征 。 白 下 白 的 营养 支持 作用 
有 限 , 不 应 当做 营养 药 来 使 用 。 

5. 静脉 注射 用 人 免疫 球 蛋 白 (human immunoglobulin 
for intravenous injection, IVIG) ”血浆 免疫 球 蛋 和 白 纯化 后 ,经 
特殊 技术 处 理 后 制 成 。 其 中 无 IgG 多 聚 体 .注射 后 不 引起 
补体 激活 而 导 敏 严重 的 过 化 反应 。IVIG 有 广 谱 抗 病毒 、 细 
菌 或 其 他 病原 体 的 IgG 抗体 ,另外 免疫 球 蛋 所 的 独特 型 和 
独特 型 抗体 能 民 成 复杂 的 免疫 网 络 , 具 有 免疫 替代 和 免疫 
调节 的 双重 治疗 作 几 。IVIG 100 一 200mg (kg。d) 对 先天 
性 Y 球 恒 丫 缺乏 症 的 继 发 感 兴 有效。IVIG 0.4~1.0g/’kg 
连用 大- 能够 御 时 封闭 昔 核 下 噬 细 胞 的 Fe 受信 .治疗 谣 












旺 从 乙 型 肝炎 疫苗 全 程 免疫 后 



























身 免疫 性 血细胞 减少 症 , 如 输血 后 紫 首 、 原 发 免疫 性 血小板 
减少 症 .自身 免疫 性 溶血 性 贫 血 和 免疫 性 中 性 粒 细胞 减少 
等 ,疗效 持续 时 间 较 短 。 对 于 泼 尼 松 治疗 无 效 的 免疫 性 血 
小 板 减 少 ,在 手术 前 输 注 可 提供 切 脾 的 机 会 。 

6. 特异 性 免疫 球 蛋 白 ”是 用 相应 的 抗原 免疫 后 从 含 
有 高 效 价 的 特异 性 抗体 的 血浆 中 提纯 制备 而 成 ,如 抗 牛 痘 、 
抗 风疹 、 抗 破 伤风 、 抗 狂犬 病 、 抗 乙 型 肝炎 和 抗 Rh(D) 免 疫 
球 蛋 白 等 。 抗 乙肝 免疫 球 蛋 白 可 预防 乙 型 肝炎 ; 抗 Rh(D) 
免疫 球 蛋 白 用 于 Rh 明 性 妇女 首次 分 娩 Rh 阳性 胎儿 后 或 
流产 12 小 时 内 ,或 再 次 妊娠 28 周 时 , 抗 Rh(D) 免 疫 球 蛋 白 
能 中 和 进入 孕妇 体内 的 胎儿 红细胞 DD 抗原 .终止 同 种 抗体 
的 产生 ,预防 新 生 儿 溶血 性 贫血 。 

7. 各 种 凝血 因子 制品 

(1) 族 血 因子 训 浓缩 剂 (coagulation factor 好 concen- 
trate) :凝血 因子 的 剂量 通常 以 单位 (IO 计算 ,1IU 相 当 于 
lml 正常 人 新 鲜血 浆 中 凝血 因子 的 含量 。 主 要 适用 于 主因 
子 缺乏 症 ( 血 友 病 A) 的 替代 治疗 ,在 体内 的 半衰期 为 8 一 
12 小 时 。 此 外 ,基因 重组 如 因子 制剂 已 进入 临床 使 用 。 

(2) 凝血 因子 区 浓缩 剂 (coagulation factor [i concen- 
trate) :适用 于 有 出 血 表 现 或 需要 进行 创伤 性 手术 的 血 友 病 
B,. 叶 功能 不 全 区 因子 合成 障碍 等 患者 。 

(3) 凝血 酶 原 复 合 物 浓缩 剂 (prothrombin complex 
concentrate, PCC) ;主要 组 成 成 分 为 含有 维生素 K 依赖 性 凝 
血 因子 了 [WI、 代 XX 的 混合 制品 ,适用 于 上 述 有 关 因 子 缺乏 所 
致 的 出 血性 疾病 。 注 射 用 重组 人 凝血 因子 Wa( 诺 其 ) 是 基因 
重组 人 激活 因子 如 CrhEVIa) 制剂 ,可 加 强 外 涛 或 直接 激活 
Xa, 0. lmg/kg 加 入 10ml 生理 盐水 中 注 脉 注射 ,止血 效果 
明显 。 

(4) 纤维 入 自 原 制品 (fibrinogen) ;主要 组 成 成 分 为 人 




















表 20-12-1 
急性 不 良 反应 (24 小 时 之 内 ) 


第 十 二 章 输 血 


纤维 蛋白 .适用 于 :Q@ 先 天 性 无 或 低 纤 维 蛋 白 原 血 症 ;@@ 继 
发 性 纤维 蛋白 原 缺乏 ; @ DIC; @ 原 发 性 纤维 蛋白 溶解 
症 等 。 

(5) 其 他 血浆 蛋白 制品 : 抗 凝血 酶 (AT) .o- 巨 球 蛋 白 
(qe-MD 、 蛋 白 C 制剂 等 已 在 临床 应 用 .治疗 有 血栓 形成 或 
有 高 度 血栓 形成 风险 的 患者 。 

8. 血浆 替代 品 ”常用 低 分 子 右 旋 糖 本 40 及 中 分 子 右 旋 
糖 醋 70, 前 者 改善 微 循环 ,但 维持 血 容量 的 时 间 较 短 ,后 者 
有 扩充 血 容量 作用 。 其 他 如 羟 乙 基 淀 粉 \ 明 胶 类 代 血 浆 等 。 








四 、 输 血 不 良 反 应 与 处 理 


F 
输血 不 良 反应 (adverse reactions of blood transfusion) 全 


是 指 受 血 者 在 输血 过 程 中 ,或 输血 后 一 段 时 间 内 :出 现 的 一 
组 新 的 无 法 用 原 有 疾病 解释 的 症状 和 体征 。 根 据 输血 不 良 
反应 起 病 缓急 和 时 间 先 后 不 同 , 可 以 将 其 分 为 急性 不 良 反 
应 与 迟 发 性 不 良 反应 ;根据 发 病 机 制 是 否 涉及 抗原 -抗体 反 
应 的 不 同 ,又 可 将 其 分 为 免疫 性 输血 不 良 反 应 与 非 免 疫 性 
输血 不 良 反应 .分 类 见 表 20-12-1。 尽 管 目前 输血 治疗 的 安 
全 性 已 有 大 幅度 的 提高 .但 仍 有 2%~10% 的 患者 会 出 现 
各 种 各 样 的 输血 不 良 反 应 。 输 血 不 良 反 应 的 发 生 率 各 国 、 
各 家 报道 均 有 不 同 .但 总 体 来 说 呈 下 降 趋 势 。 尽 管 输血 不 
良 反 应 总 的 发 生 不 断 下 降 ,严重 的 致死 性 输血 不 良 反 
应 还 是 时 有 发 生 。 例 如 ,美国 食品 和 药品 管理 局 (FDA) 报 
道 1999 一 2001 年 问 ,导致 输血 相关 性 死亡 的 3 个 主要 原因 
是 细菌 污染 性 输血 反应 .急性 溶血 性 输血 反应 以 及 输血 相 
关 性 急性 肺 损伤 (transfusion-related acute lung injury， 
TRALD 。 由 于 这 3 个 原因 导致 的 死亡 . 占 3 年 间 189 例 输 
血 相 关 性 死亡 的 42. 4%。 





输血 不 良 反 应 分 类 


迟 发 性 不 良 反 应 (24 小 时 之 后 ) 





免疫 反应 





急性 溶血 性 输血 反应 

非 溶 血性 发 热 性 输血 反应 

过 敏 性 输血 反应 

输血 相关 性 鱼 

ul 

非 免 疫 反 应 
输血 相关 性 循环 负荷 过 重 

非 免疫 性 溶血 反应 

凝血 功能 障碍 与 出 血 倾向 

枸 格 酸 盐 中 毒 

酸 碱 平衡 失调 与 电解 质 亲 乱 

低 体温 反应 

微 某 体 引起 的 输血 反应 














述 发 性 溶血 性 输血 反应 
输血 相关 性 移植 物 抗 宿主 病 





血小板 输 注 无 效 
笨 血 后 紫 巍 


输血 诱导 的 免疫 功能 抑制 

合 铁 血 黄 素 沉 着 症 

血栓 性 静脉 炎 

输血 相关 感染 性 疾病 (如 各 种 肝炎 、HIV CMV 等 病毒 ,细菌 .梅毒 
和 寄生 虫 等 感染 ) 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


(一 ) 溶血 性 输血 反应 ”溶血 性 输血 反应 是 指 由 于 输 
注 血 液 与 受 血 者 的 免疫 学 不 相 容 .导致 输入 的 红细胞 在 受 
血 者 体内 加 速 清除 或 溶解 。 按 照 溶血 反应 起 病 时 间 的 缓 
急 . 以 24 小 时 为 界 . 可 以 将 溶血 反应 分 为 急性 溶血 性 输血 
反应 和 退 发 性 溶血 性 输 舱 反应 。 根 据 病理 生理 学 机 制 ,也 
可 以 将 溶血 反应 分 为 血管 内 溶血 和 血管 外 溶血 。 血 管内 溶 
血 是 由 补体 介 导 的 溶血 反应 ,多 见于 ABO 血型 不 合 的 输 
血 , 主 要 表现 为 血红 蛋白 血 症 和 血红 蛋白 尿 。 而 血管 外 洲 
血 是 指 单 核 - 巨 噬 细 胞 系统 乔 叭 被 IgG 和 (或 ) 补 体 致 敏 的 
细胞 后 , 移 至 肝脏 与 牧 进 行 破坏 从 而 出 现 的 一 系列 临床 表 
现 。 血 管 外 溶血 往往 没有 血管 内 溶血 那么 严重 .一 般 仅 表 

， 现 为 发 热 和 逐渐 加 重 的 贫血 。 
1. 急性 溶血 性 输血 反应 (acute hemolytic transfusion 
| reactions,AHTRs) ”是 指 在 输血 过 程 中 或 输血 结束 后 24 小 
”时 内 发 生 的 溶血 反应 ,是 最 严重 的 输血 反应 ,多 为 血管 内 溶 
血 , 但 抗体 效 价 较 高 时 也 可 合并 血管 外 溶血 。 常 主要 由 于 
ABO 血型 不 合 . 其 次 还 可 由 A 亚 型 .Rh 血型 .Duffy 血型 、 
Kidd 血型 .Kell 血型 抗体 引起 。 引 起 ARTRs 的 抗体 大 多 
为 IgM, 少 数 为 补体 结合 性 IgG。IgEM 类 抗体 诱发 的 血管 
内 溶血 是 临床 上 最 危险 的 输血 反应 .大 多 于 输血 后 立即 发 
生 。 轻 者 仅 有 一 过 性 的 发 热 、 血 红 和 蛋白 尿 、 轻 度 黄 疤 或 显示 
输血 疗效 不 佳 。 重 者 输血 后 数 分 钟 至 数 小 时 出 现 烦躁 、 发 
热 . 呼 吸 困 难以 至 血压 降低 等 休克 表现 和 急性 肾 衰 间 。 严 
重 溶血 反应 时 . 因 大 和 量 红 细胞 破坏 激活 凝血 系统 .导致 你 散 
性 血管 内 
















凝血 (DIC) 黄 至 死亡 。 全 麻 状态 下 出 现 不 能 解释 
的 手术 区 严重 出 血 及 低 血 压 . 可 为 溶血 反应 的 唯一 表现 。 


一 电 疑 有 AHTRs 时 ,应 核对 患 考 及 供血 者 的 各 种 记录 ,将 
输血 前 、 后 标本 重 做 ABO、Rb 血型 鉴定 和 交叉 配合 试验 。 
日 受 血 者 红细胞 做 直接 抗 人 球 级 白 试验 .如 阴性, 说明 已 被 
近 体 致 和合 : 如 受 者 血浆 游离 血红 蛋白 和 血清 有 本 
结合 珠 盘 白 降低 ,反应 后 第 一 次 展 标 本 时 浓 茶 色 或 将 油 色 
捉 示 血 等 内 溶血 ,确定 其 为 血红 蛋白 尿 有 助 于 AHTRs 
诊断 . 
无 论 患者 症状 轻 


















重 与 下 ,一旦 怀疑 发 AHTRSs. 应 立 
出 作 目 输血。 更 换 笨 液 器 ,保持 静脉 通道 . 严 常 观 察 生命 体 
征 和 水 电解 质 .用 营 功 能 和 DIC 的 全 在 结果 。 抢 救 

在 于 抗 休克 ,保持 肾 血 流 贡 .防止 急性 最 衰竭 。 可 适当 

持 用 氧化 可 的 松 多巴胺、 间 产 胶 等 血管 
1 慌 及 政 汞 民用 :纠正 血 窜 基 后 通 
` 蜂 器 米 或 依 他 尼 酸 促进 利尿 .保持 碌 量 
在 190mlih， 严重 的 氮 质 血 症 、 高 血 钾 等 应 按 急 尾 笃 
处 理 DIC 时 可 用 时 fF. 具体 治疗 参见 本 篇 第 七 
上 各 弥散 性 疑 血 ”相关 内 容 。 

2. 迟 发 性 溶血 性 答 
SIOn reaciions, DHTRs) 
局 .以 血管 
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时 用 207 二 
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反应 (delayed hemotytic transfu- 
- 艇 发 生 于 输血 后 21 小 时 一 1 
深 奋 为 主 .多 由 Rh Kidd、 Duiffy, Kel Luthe 


统 抗体 引 旦 .抗体 性 质 多 为 JgG. 不 需要 结合 












的 








补体 。Rh 阴性 人 通过 输血 或 妊娠 产生 抗 D, 抗 体 往往 持续 
多 年 ,此 至 终生 。DHTRSs 是 回忆 性 抗体 反应 ,机 体 第 一 次 
接触 红细胞 抗原 时 .初次 抗体 形成 较 迟 ,此 时 大 多 数 输 入 的 
红细胞 已 不 存在 .一 般 不 会 发 生 溶血 ,再 次 输血 后 ,机 体 对 
先前 臻 敏 的 抗原 产生 回忆 反应 ,在 几 天 内 产生 大 电抗 体 ,使 
供 者 红细胞 溶解 。 最 常见 的 临床 表现 为 输血 后 血红 蛋白 下 
降 ; 并 由 此 而 诊断 。 其 他 临床 表现 有 发 热 、 黄 盖 , 比 AHTRs 
轻 得 多 , 偶 见 血 红 和 蛋白 血 症 及 血红 蛋白 尿 、 肾 变 竭 、DIC。 
DHTRs 大 多 无 须 治疗 。 值 得 注意 的 是 ,由 于 DHTRs 表现 
不 典型 ,医生 想不到 该 诊断 而 再 次 输入 不 相合 的 血液 . 则 能 
引起 急性 溶血 反应 。 为 预防 DHTRs, 不 能 使 用 配 血 时 有 
斑 凝 或 有 冷凝 集 发 生 的 血 制品 。DHTRs 患者 如 河 输 血 要 
用 抗原 阴性 的 红细胞 或 输血 前 用 血浆 置换 去 除 同 种 抗体 。 

3. 非 免疫 性 溶血 (non-immune hemolysis)” 除 免疫 内 
素 外 的 许多 其 他 因素 、 如 物理 .化 学 因素 ,都 可 以 引起 溶血 
有 反应。 这些 因 3 包括 :储存 .运输 不 当 ( 过 冷 , 过 热 , 尼 荡 或 
储存 时 间 过 长 ) ;操作 不 当 ( 如 冰冻 红 细 胞 没有 正确 去 除 甘 
油 ); 机 械 性 溶血 ,如 机 械 准 膜 、 体 外 循环 功能 异常 ,用 小 孔 
径 输液 针头 快速 给 血 ; 血 袋 中 误 加 非 等 渗 溶液 .不 适当 加 
温 冷冻 等 可 能 引起 给 入 的 红细胞 破坏。 输入 大 量 G6PD 
缺乏 的 红细胞 亦 可 发 生 急 性 溶血 。 发 生 非 免疫 性 溶血 时 会 
出 现 高 钙 血 症 、 血 红 级 白 尿 及 一 过 性 肾脏 损 当 ， 但 很 少 出 现 
AHTRs 的 其 他 表现 。 

(二 ) 非 溶血 性 发 热 性 输血 反 应 (febrile nonhemolytic 
是 指 轧 考 在 输血 过 程 中 或 
半 姑 寒 或 寒战 ， 


: 除 溶血 、 细 落 污 染 


















transfusion reactions, ENHTRs) 
输血 结束 后 1 小 时 内 体温 升 高 1C 以 上 
持续 1 一 2 小 时 后 缓解 .个 别 有 高 热 . 量 提 
及 其 他 可 能 引起 发 热 的 输血 不 良 反 应 。FNHTRS 是 一 种 
常见 的 输血 不 良 反应 ,几乎 占 输 血 不 良 反应 的 一 半 ,其 发 生 
的 种 类 有 关 。 输 注 红细胞 时 FNHTRs 的 









: 兴 为 约 0.5%% 一 6 只 ,而 在 输 注 血小板 时 高 达 30%。 血 
液 中 存在 白细胞 抗体 和 IL-IIL-6、IL-8、TNF 等 细胞 因子 
与 发 热 反应 有 关 , 多 见于 反复 输血 的 患者 。 预 防 FNHTRs 
应 严格 无 站 应 强调 采血 ,输血 器 有 具 无 外 源 性 至 热源 输 
1 细胞 的 血液 可 减少 发 热 反 应 ; 选用 储 


采血 后 立即 小 
存 期 短 的 血 小 极 制品 。 应 注意 鉴别 是 否 合并 洲 血 反应 ,是 
严重 者 中 止 输 


盏 是 细菌 污染 或 基础 疾病 的 进展 。 高 

血 , 明 确 为 ENHTRs 可 用 解 热 药 . 措 具 唆 或 肾上腺 皮质 激 

素 . 哌 检 喧 能 级 解 活 重 的 定 战 。 
(三 ) 过 敏 性 输血 反应 (allergic transfusion reactions ) 

过 敏 反 应 的 程度 与 输入 的 血浆 量 相关 。 其 发 生机 制 可 能 与 

受 者 抗体 与 供 者 血浆 蛋白 相 所 作用 有 关 。 































经 性 水 肿 , 重 省 
出 现 支 气管 疾 水 肿 、 呼 吸 困 难 、 发 绀 .过 敏 人性 休克 。 













如 出 现 反应 .应 停止 输血 。 重 度 反应 者 立即 皮 下 注册 
腺 索 0.5 一 1mg; 必 要 时 气管 切 开 、 抗 休 殉 。 有 有 过敏 反 应 史 
的 受 证 者, 应 在 输血 前 预防 性 合用 抗 组 胶 药 .选用 洗 泽 红 细 





胞 输 注 。 多 次 输血 会 使 IgG 缺乏 患者 产生 IgA 抗体 , 当 再 
次 输入 血液 中 的 IgA 可 与 抗体 结合 而 过 敏 。 原 发 性 胆汁 
性 肝 硬化 往往 伴 IgA 缺乏 .应 引起 注意 。 为 预防 严重 的 过 
敏 反 应 ,有 抗 IgA 抗体 者 宜 用 无 IgA 的 血浆 或 洗涤 红 
细胞 。 

(四 ) 输血 相关 性 急性 肺 损伤 (transfusion-related acute 
lung injury,TRALI) ”TRALI 指 输血 中 或 输血 后 6 小 时 内 
新 出 现 的 急性 肺 损伤 ,是 目前 输血 相关 疾病 发 病 和 死亡 的 
首要 原因 。 通 常 认为 由 抗体 介 导 ,提出 “两 次 打击 (two 
hiD ”模型 。“ 第 一 次 打击 "是 忠 者 原 有 的 基础 疾病 .如 严重 
感染 手术 、 创 伤 或 大 量 输血 等 .使 中 性 粒 细胞 大 量 黏附 到 
肺 血管 内 皮 上 。* 第 二 次 打击 ”是 供 者 的 白细胞 抗体 使 医 附 
的 中 性 粒 细胞 活化 .释放 氧化 酶 和 和 蛋白酶 .造成 内 皮 损 伤 ， 
引起 毛细 血管 渗 漏 和 急性 肺 损伤 。 国 外 还 有 学 者 提出 “多 
重 打 击 / 阅 值 理论 ”Cmultiple hit/threshold theory) ,该 理论 
认为 :中 性 粒 细胞 是 TRALI 发 生 的 中 心 环节 .中 性 粒 细胞 
活化 震 要 有 足够 的 刺激 . 当 刺 激 总 量 达到 某 一 阔 值 将 会 
分 激活 中 性 粒 细 胞 .进而 引起 急性 肺 损 伤 。 这 种 刺激 可 能 
仅仅 来 源 于 外 源 性 输血 相关 因素 ,也 可 能 是 外 源 性 输血 相 
关 因 素 和 患者 的 个 体 易 感 性 共同 作用 的 结果 。TRALI 的 
临床 表现 类 似 急 性 呼吸 窒 连 综合 征 (ARDS) ,表现 为 输血 
后 突然 发 生 呼吸 困难 ,泡沫 痰 ,严重 肺 水 肿 .心慌 ,可 伴 发 
热 。 体 征 包 括 : 发 绀 .心动 过 速 ,呼吸 急促 , 低 血 压 ( 偶 见 高 
血 讨 ), 肺 部 听诊 可 闻 及 弥漫 性 哆 音 。 但 患者 没有 绒 萝 脉 扩 
张 或 奔 马 律 的 循环 负荷 过 重 表现 .胸部 X 射线 检查 示 双 肺 
称 温 性 水 肿 征 象 .严重 低 氧 血 症 (PaO: 常 了 
6. 7kPa) ,中 心静 脉 压 和 肺动脉 模压 正常 。TRALI 应 与 严 

重 过 饿 反应 、 循 环 负荷 过 重 、 细 菌 污染 反应 等 相 鉴 别 。 治 疗 

以 支持 为 主 ,立即 停止 输血 ,给 氧 ,必要 时 行 气管 插 管 .机械 
通气 ,如 果 低 血压 持续 性 存在 ,可 给 予 升 压 药物 .肾上腺 皮 
质 激素 可 能 有 效 .不必 利 尿 。 如 能 及 时 诊断 与 有 效 治疗 ， 
24 一 96 小 时 内 临床 症状 和 病理 生理 学 改变 都 将 明显 改善， 
出 功能 完全 恢复 。 

(五 ) 输血 相关 性 移植 物 抗 宿主 病 (transfusion-associ- 
ated graft versus host disease,TA-GVHD) 总 发 生 率 为 输血 
次 数 的 0.1%( 美 国 )。 由 输入 的 供 者 淋巴 细胞 在 受 者 体 内 
植 活 并 扩 增 引起 ,名 要 三 个 条 件 :@ 供 省 与 宿主 HLA 不 相 
窑 ;@ 供 着 血液 中 存在 免疫 活性 细胞 ;@ 宿 主 免疫 功能 低 
下 ,不 能 排 床 供 者 纪 
受 放 化 
HLA 单 信 型 的 纯 合子 或 接受 近 鲜血 , 则 TA-GVHD 
可 发 生 于 免疫 正常 的 宿主 。 临 床 表现 为 发 热 ,皮疹 
用 海 .时 功能 蜡 常 及 全 血细胞 减少 .出 现 王 输血 后 3 一 30 
大 。 受 者 淋巴 细胞 的 HLA 表 型 或 基因 型 为 供 音 型 .皮疹 
活检 可 以 价 诊 ，TA-GVHD 无 特效 消 疗 .可 选 肌 和 于 腺 皮 

激 泰 . 抗 淋巴 细胞 球 蛋 白 (ALG) 或 其他 鲍 商 抑制 剂 .对 
近亲 输血 ,免疫 低下 人 群 用 经 y 
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第 十 二 章 输 血 


射线 辐 照 (25 一 30Gy) 的 成 分 血 可 以 预防 TA-GVHD 发 生 。 
(六 ) 血小板 输 注 无 效 (platelet transfusion refractori- 
ness,PTR) 血小板 输 注 后 1 小 时 校正 的 血小板 计数 增加 
校正 指数 (corrected count increment. CCI) 一 7.5 X 10?/ 工 
或 18 一 24 小 时 CCI<4. 5X 103 4 . 则 判断 为 血小板 输 注 无 
效 。CCI== 输 后 血小板 增加 数 X 体 表面 积 (m )/ 输 注 血 小 
板 总 数 (X104)。 导 致 PTR 的 免疫 性 因素 包括 HLA- 工 类 
抗体 .HPA 抗体 .ABO 血型 抗原 不 合 、 自 身 抗体 药物 免疫 
所 致 的 抗体 以 及 血浆 蛋白 同 种 免疫 等 ;反复 输 注 血小板 的 
急性 白血病 患者 约 有 25% 一 35 吧 出 现 同 种 抗体 介 导 的 
PTR。 非 免疫 性 因素 包括 脾 大 、DIC 发热 感染 、 骨 复 移 植 
和 某 些 抗生素 等 。 非 免疫 因素 引起 的 PTR 以 治疗 原 发 病 


为 主 ,并 增加 血小板 的 输入 量 ;免疫 因素 引起 的 PTR 以 预 | Yn 


防 为 主 :建立 HLA、HPA 已 知 型 供 者 档案 ;@ 选 择 ABO 
血型 HLA、HPA 均 配 合 的 血小板 ;@ 去 除 血小板 中 的 白 
细胞 。 

(七 ) 输血 后 紫 疗 (posttransfusion purpura, PIP) 给 
全 血 或 输血 小 板 后 1 周 出 现 全 身 紫 着 和 严重 血小板 减少 . 
女性 多 见 。 发 生机 制 是 受 者 产生 针对 血小板 特异 性 抗原 的 
同 种 抗体 ,多 为 抗 HPA-1a 抗体 。 泌 尼 松 疗效 较 差 . 血 浆 演 
换 或 大 剂量 丙种 球 蛋 白 疗效 好 。 发 生 PTP 者 应 尽量 避免 
再 次 输血 ,如 确实 顶 要 ,应 给 予 HPA-1a 阴性 的 血小板 。 

( 八 ) 细菌 污染 性 输血 反应 ”在 采血 运输、 保存 、 输 血 
过 程 中 ,如 无 菌 操 作 不 当 均 可 引起 细 黄 污染: 室温 储 在 的 
血液 制品 发 生 细 菌 污染 的 可 能 性 较 冷藏 保 存 的 为 高 。 轻 者 
可 误 认为 一 般 发 热 反 应 , 重 者 于 输入 少量 血液 (10 一 20ml) 
后 立即 引起 寒战 .高热 .烦躁 .休克 、 尿 闵 等 .严重 者 可 发 生 
休克 ,急性 肾 衰 齐 和 DIC。 应 立即 停止 输 注 .应 将 血 袋 剩 
涂 片 染 色 找 细菌 并 做 培养 。 抢 救 以 抗 感染 和 抗体 克 为 主 ， 
在 菌 种 末 明 确 前 ,可 使 用 广 谱 抗 生 索 。 

( 九 ) 免疫 抑制 作用 (immunosuppression) ”近年 米 的 
研究 表明 .输血 会 干扰 受 血 者 的 免疫 系统 功能 的 正 常 发 控 、 
可 激活 患者 的 免疫 效应 细胞 和 免疫 抑制 细胞 .引起 特异 性 
及 非特 异性 免疫 抑制 作用 。 央 输血 免疫 抑制 引起 的 术 后 感 
染 与 血液 制品 的 储存 时 间 、 血 液 中 的 白细胞 仿生 和 活 注 、 血 
浆 中 的 生物 活性 物质 输血 带 多 多 有 关 、 同 种 异体 答 
血 可 导致 免疫 抑制 .可 导致 林 后 感 梁 这 各 肿 痊 复发 康 增 思 
因此 ,临床 医师 在 给 恶性 肿 窒 患者 或 免疫 功能 低下 患者 使 
用 输血 疗法 时 .应 权衡 利弊 ,合理 输血 . 尽 峙 避 亿 不 必要 的 
输血 .应 输 注 去 除 白细胞 的 血液 成 分 

(十 ) 输血 相关 性 循环 负荷 过 重 (cirevlatory overload) 
短 时 间 内 输入 大 全 血液 .或 输血 速度 过 快 . 昨 过 患者 血液 循 
环 或 心 星 的 负荷 能 万 .导致 心力 衰 渴 或 急性 师 水 肿 ,和 下痢 吉 
和 死亡。 表现 为 在 输 生 过程 中 帘 然 发 生 呼 吸 困 难 、 发 引 泡沫 
样 备 市 水 种 征 象 。 一旦 出 现 芋 述 症状 .立即 停止 答 和 ， 
按 肺 水 肿 和 充血 民 济 紧急 处 理 , 如 六 轩 吸 所 ,六 订 绰 
心 ` 利 屎 和 扩 血 管 药 物 ， 党 才 输 血 速度 是 第 小 时 2 4ml 
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第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


kg, 年 老 或 有 心肺 功能 不 全 的 患者 应 减 慢 至 每 小 时 1ml/ 





(十 一 ) 含 铁血 黄 素 沉着 症 (hemosiderosis) ” 铁 在 心 、 
\ 内 分 泌 腺 等 器 官 沉 积 , 成 为 含 铁血 黄 素 沉积 症 。 若 引起 
受累 器 官 功能 障碍 , 称 为 继 发 性 血色 病 。 由 于 多 种 贫血 性 
疾病 如 地 中 海 贫血 、 镰 状 细胞 病 . 骨 殴 增生 异常 综合 征 等 疾 
病 尚 缺乏 有 效 的 治疗 手段 ,因而 需要 长 期 反复 输血 治疗 。 
长 期 输血 会 引起 铁 超 负荷 (iron overload), 1L 血液 中 约 含 
500mg 铁 , 而 由 于 人 体 缺 乏 有 效 的 排泄 铁 的 机 制 (人 体 每 
天 排泄 铁 约 1mg) , 故 在 没有 活动 性 出 血 的 情况 下 . 输 注 红 
细胞 总 量 达 100ml/kg 就 会 导致 铁 超 负荷 。 患 者 可 因 铁 超 
负荷 而 出 现 皮肤 色素 沉着 .糖尿病 、 肝 大 和 肝 硬 化 、 心 胜 扩 
大 和 心律 失常 等 。 因 此 ,对 于 再 生 障 碍 性 贫血 、 骨 向 增生 异 
常 综合 征 和 重型 珠 蛋 白 生成 障 但 性 贫血 等 需要 长 期 输血 的 
患者 ,在 诊断 之 初 就 应 该 进行 铁 负荷 的 评估 ,并 定期 复查 。 
应 严格 控制 输血 量 , 使 用 年 轻 红 细胞 也 可 以 减少 输血 证 , 延 
长 输血 间隔 时 间 。 使 用 换血 疗法 治疗 地 中 海 贫血 和 镰 状 细 
胞 病 , 也 可 以 预防 铁 超 负 和 蓓 。 此 外 ,长 期 或 大 量 输血 的 患 考 
应 在 输血 同时 使 用 铁 效 合 剂 去 铁 胺 排除 体内 超 负 荷 的 铁 。 
(十 二 ) 肺 微血管 栓塞 ”血液 在 贮存 过 程 中 ,血液 中 的 
血小板 .和 白细胞、 细胞 碎片 .变形 蛋白 及 纤维 蛋白 等 成 分 聚 
集 可 形成 大 小 不 等 ,直径 为 20 一 80pm 的 微 聚 物 。 在 大 量 
输血 时 ,这 些微 聚 体 可 以 通过 孔径 为 170pm 标准 输血 滤器 
而 进入 体内 ,可 广泛 阻塞 肺 毛细 血管 。 如 进行 体外 循环 , 血 
液 不 经 肺 处 理 , 微 聚 物 可 直接 引起 脑 微血管 栓塞 。 如 血液 
中 含有 高 效 价 冷凝 集 素 , 输 入 大 量 低 温 血 液 也 可 造成 肺 微 
血管 栓塞 。 肺 微 血管 栓 赛 的 重 在 预防 :人 中 采用 征 孔 滤器 
(20 一 40pm 和 孔径) 除去 微 聚 物 ;名 选用 保存 期 短 (7 天 内 ) 含 
微 诊 物 少 的 血液 ;@ 选 用 成 分 输血 ,如 洗 洪 红细胞 ;@ 上 患者 
血 中 如 有 高 效 价 冷凝 集 素 时 , 先 将 血液 及 液体 自然 复 温 后 
方 可 输 注 。 

















(十 三 ) 输血 传播 性 疾病 ”是 指 受 血 者 由 于 输入 含有 
病原 微生物 的 血液 或 血 制品 而 引起 的 传染 病 。 可 经 输血 传 
播 的 病原 体 .包括 乙 型 和 丙 型 肝炎 病毒 、 艾 滋 病 毒 \ 忆 细胞 
病毒 .EB 病毒 .成 人 工 淋 巴 细胞 白血病 病毒 .微小 病毒 
B19. 夺 病毒 、 西 尼 罗 病 毒 、 悔 海螺 旋 体 以 及 症 疾 ,弓形 忠 
等 。 输血 是 HIV 传播 的 主要 途径 ， 由 于 窗口 期 无 法 检 出 
HIV., 须 严格 对 血 源 检查 和 控制 ,杜绝 有 偿 献 血 , 注 重 采血 
后 HIV 复查 。 血 桨 最 好 保存 60 天 ,窗口 期 后 复查 供血 者 ， 
确定 无 HIV 感染 后 再 使 用 。 提 倡 成 分 输血 、 自 身 输 血 ,使 
用 一 次 性 注射 器 ,输血 器 等 ,以 防 止 疾病 的 传播 。 严 格 筛选 
献血 者 ,严格 进行 血液 病毒 标志 物 的 检测 ,用 适当 的 方法 对 
血液 制品 进行 病毒 灭 活 ， 避免 不 必要 的 输血 以 及 提倡 自身 
输血 ,可 以 预防 和 控制 输血 传播 的 疾病 。 
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第 十 三 章 ” 治疗 性 血液 成 分 单 采 


单 采 必 希腊 闻 汇 Apheresis 的 意 详 也 
或 大 除 ”攻打 作 血 液 成 分 单 采 ( therapeutic hemapheresis ) 
指 为 满足 不 同 的 治疗 目的 ,将 供 者 或 患者 的 摆 液 分 离 成 各 
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种 成 分 ,采集 或 去 除 其 中 治疗 性 血液 成 分 单 采 
通常 可 分 为 : 


|， 血液 成 分 置换 (blood component exchange) 


-种 成 分 。 





首 从 

















i 为 保持 血 容 量 恒 定 ， 
置换 液 。 如 血浆 置换 .红细胞 置换 。 

2 ee cell apheresis) 或 去 除 (removal) ”如 用 
血小板 去 除 术 治 疗 原 发 性 血小板 增多 症 或 单 采 健 康 供 者 的 
血小板 输 给 血小板 缺乏 的 患者 ,进行 替代 治疗 。 单 采血 小 
板 数量 大 ,一 次 可 单 采血 小 板 (3 一 7) X107 ;纯度 高 , 血 小 
板 中 的 红细胞 <1% ,白细胞 <10 (参阅 输血 相关 的 内 容 )。 

上‘ 虹 深 咸 分 咎 饰 (blood component modification) 到 





单 采 的 血液 成 分 进行 某 种 处 理 ,发 生 某 种 变化 后 回 输 治疗 
疾病 ,如 光化学 治疗 、 血 浆 成 分 IgG 的 吸附 清除 和 淋巴 细胞 


用 于 过 继 免 疫 治 疗 等 。 

4. 特殊 细胞 采集 ”如 单 采 造 血 干 细胞 用 于 移植 。 

实施 治疗 性 血液 成 分 单 采 常 用 血细胞 分 离 机 (cell sep- 
arators), 有 间断 流 (discontinuous flow) 和 持续 流 (conti- 
nuous flow) 两 种 运行 方式 。 前 者 如 Haemonetics/V50 
Plus, 后 者 有 Baxter Fenwel/CS-3000 Plus、 Amics、 Cobe/ 
SPECTRA .Trima 和 Fresenius Hemocare/COM. TEC 等 
多 种 机 型 , 均 为 电脑 控制 ,运行 参数 监护 ,可 编程 ,操作 方 
便 。 血 液 成 分 单 采 过 程 使 用 一 次 性 密闭 式 管道 ,防止 了 污 
染 和 交叉 感染 的 可 能 。 低 体外 循环 址 和 连续 流 运行 方式 减 
少 了 对 心血 管 系统 的 影响 ,使 治疗 性 血液 成 分 单 采 更 为 
安全 。 


第 一 节 ”血液 成 分 置换 


桨 置换 


血浆 置换 (plasma exchange.PE) 指 通过 单 采 除 去 患者 
体内 血浆 的 同时 ,以 单 采 速 率 回 输 等 量 正常 血 桨 或 置换 液 。 
PE 能够 在 保持 恒定 血 容 量 的 前 提 下 ,除去 含有 异常 物质 的 
血浆 ,恢复 正常 血浆 的 生理 功能 。PE 能 迅速 改变 患者 血浆 
的 组 分 ,可 治疗 与 血浆 质量 相关 疾病 。 由 于 没有 随机 对 照 
临床 试验 来 证 实 其 疗效 , 仅 有 病例 报告 认为 有 临床 效果 ,所 
以 应 在 常规 治疗 先 效 时 , 才 用 于 控制 症状 。 
(一 ) 置换 量 的 确定 “假定 蜗 换 滚 进入 患 普 血 液 后 立 
即 均匀 混合 ,并 以 连续 流 方 式 PE, 则 异常 物质 在 时 间 1 的 
终 浓度 (X, ) 与 异常 HR ) 以 及 置换 的 血 兹 一 
之 间 函 数 式 为 X = Xoe**!。e 是 自然 对 数 的 底数 ,为 
2.718。 设 XX, 二 1,X, 是 相对 于 Xe 的 百分数 。B 是 图 换 的 
血浆 重 ,v 是 患者 血浆 容量 ,byv .t+ 是 在 1 时间 以 患者 血浆 
容 生 为 单位 的 莉 换 量 。 患 者 血 量 (v) 王 患者 体重 (kg) 
关 70mMkgX(1 -血细胞 比 容 )。 按 公式 计算 ,置换 一 个 血 
浆 容重 血浆 后 可 使 循环 血浆 所 含 be 血浆 降 到 38 癌 , 即 
降低 了 62%% ,车 换 效率 比较 高 。 如 再 继续 贺 换 一 个 血 兹 容 
熏 的 血浆 .所 含 的 原始 血浆 降 到 15 冯 , 仅 再 下 降 23 呈 ,第 二 
个 血浆 置换 三 的 效率 相对 较 低 。 据 此 建议 每 次 置换 生 为 
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第 十 三 章 


1~1.5 个 血浆 容量 , 约 3000~4500ml。 在 PE 进行 时 因 
为 :异常 物质 本 身 不 断 产生 ;@ 血 管内 外 异常 物质 的 不 断 
平衡 ;@@ 血 容量 的 缩小 ,所 以 异常 物质 下 降 往往 低 于 理论 计 
算 。 通 常 一 次 PE 是 不 够 的 ,一 个 疗程 需要 3 一 5 次 ,每 天 
或 隔 一 天 置换 一 次 。 

(二 ) 置换 液 的 选择 ”置换 液 有 很 多 种 类 。 明 体液 如 
生理 盐水 .平衡 液 等 ,缺乏 胶 渗 庄 ,使 用 量 应 小 于 置换 总 量 
的 30%, 成 人 应 小 于 1000ml。 仅 用 于 置换 量 比较 小 的 病例 
和 巨 球 蛋白 血 症 。62% 羟 乙 基 淀粉 . 右 旋 糖 醋 70 等 血浆 增 
容 剂 有 暂时 胶 渗 压 ,但 使 用 时 要 注意 可 能 的 过 敏 反 应 ,大 剂 
量 使 用 会 影响 凝血 机 制 。5% 白 蛋白 具有 不 传播 疾病 ,不必 
考虑 血型 的 优点 ,但 价格 昂贵 .不 含 凝血 因子 和 免疫 球 蛋 
白 。 因 为 PE 后 APTT 需 要 24 小 时 .纤维 蛋白 原 要 72 小 
时 才能 回复 正常 ,所 以 PE 间隔 时 间 较 短 会 发 生出 血 倾向 。 
进行 一 个 血 容 量 的 置换 , 术 后 IgG、IgA 和 IgM 下 降 了 
50%%。IgA 和 IgEM 1 周 以 后 恢复 原 有 水 平 ,IgG 要 2 周 才 
能 恢复 。 所 以 仅 以 白 蛋白 作为 置换 液 时 , 间 阳 时 间 延 长 为 
。 新 鲜 冰 冻 血 浆 (FFP) 含 凝血 因子 . 白 蛋白 和 免疫 球 蛋 

。 因 使 用 的 血浆 量 较 大 ,要 使 用 与 受 者 同型 的 血浆 。 
和 红细胞 含 构 樟 酸 钠 ,大 量 快速 使 用 有 引 直 代谢 性 碱 
中 毒 和 低 钙 的 可 能 ,还 有 引起 过 敏 反 应 和 传播 肝炎 病毒 、 
HIV 的 危险 。 

PE 液 处 方 时 应 考虑 上 述 各 方面 。 如 一 自身 免疫 性 溶 
血性 贫血 的 患者 ,体重 50kg, 血 红 下 白 40g/L ,血细胞 比 容 
20%,。 其 一 个 血浆 容量 为 50 X 7% XX (1 一 20 中 ), 即 
2800ml。 管 换 前 管道 中 充满 的 生理 盐水 200ml. 置换 时 首 
先 换 入 体内 。 患 者 重度 贫血 .其 次 宜 换 入 甚 肖 红 细胞 
600ml. 以 减少 体外 循环 对 身体 的 影响 。 然 后 换 入 6% 产 乙 
基 淀 粉 500ml, 最 后 换 和 人 FFP 1000ml。PE 过 程 中 要 用 
ACD-A 液 500ml 抗 浠 。 以 上 已 构成 一 个 血浆 容量 2800ml 
的 置换 。 为 防止 晶体 液 离 开 血 管 后 血 容 旺 减 少 太 多 ,FFP 
泣 加 到 1500ml。 这 样 换 入 量 为 3300ml, 略 总 于 采 出 熏 。 
为 达到 疗效 最 好 隔 天 PE 一次, 共 3~5 次 。 

(三 ) 不 良 反 应 及 预防 ”正确 操作 可 减少 PE 副作用 。 

保持 单 采血 浆 重 与 壮 换 液 回 输 量 之 间 的 平衡 ,可 防止 心 衰 

与 休克 的 出 现 。 保 持 莉 换 液 37 s ,可 防止 低温 所 致 的 心律 

失常 。 控 制 FFP 回 输 速度 ,可 预防 代谢 性 三 中 毒 和 低 钙 。 

延长 PE 间隔 时 间 和 补充 FFP 可 防止 凝血 异常 
溶液 进入 总 是 可 防止 高 钠 状态 。 及 时 发 现 过 敏 性 
给 予 葡 萄 糖 酸 钻 静 脉 广 射 ， 革 及 疙 增加 时 应 你 止 PE, 给 巴 
皮质 激素 ,肾上腺 素 等 防止 向 术 克 利 具 头 水 肿 发 展 。 
置换 过 程 中 保持 与 患者 对 话 , 如 有 声 晰 .提示 有 喉头 水 刷 。 
如 停止 PE 各 于 无 效 ,应 及 时 抗体 克 和 气 
PE 后 体内 血 药 法 度 下 降 , 要 及 时 补充 以 维持 必 杰 药物 血 浓 
度 。PE 是 一 种 安全 的 治疗 措施 .其 相对 禁忌 让 为 肝 彤 严重 
和 不 能 接受 抗 泛 剂 ACD-A 的 患者 。PF 时 和 PE 后 死 
亡 率 为 万 分 之 三 死亡 原因 大 多 为 心肺 衰 竟 , 个别 为 严重 


治疗 性 血液 成 分 单 采 
























































2549 


oy 0 














第 二 十 篇 ”血液 系统 疾病 


的 过 敏 反 应 。 由 于 接受 PE 的 患者 病情 较 危 重 , 情 况 差 . 死 
亡 往往 由 疾病 本 身 而 非 PE 引起 .所 以 要 严格 控制 适应 证 。 
PE 后 须 针 对 病因 或 发 病 机制 开 展 治疗 以 维持 疗效 
(四 ) 适应 证 PE 取得 疗效 的 机 制 包括 在 不 减少 血 容 
量 的 前 提 下 :@ 去 除 患 者 血浆 中 致 病 的 抗体 、 抗 原 或 免疫 复 
合 物 毒素、 代谢 产物 以 及 异常 物质 等 。@@ 大 熏 补 充 治疗 所 
需要 的 血浆 成 分 。@@ 改 变 抗原 抗体 之 问 的 比例 ,或 封闭 单 
核 - 巨 哈 系 统 。 故 可 用 于 治疗 血栓 性 血小板 减少 性 紫 狗 ,上 
身 免疫 性 疾病 、 同 种 免疫 性 疾病 、 单 克隆 免疫 球 鼻 和 白 病 伴 高 
蔚 沼 血 症 以 及 去 除 异常 物质 。 
1. 血液 系统 疾病 
(1) 血栓 性 血小板 减少 性 紫 疾 (CTTP) :vWF 金属 袋 白 
裂解 梅 ADAMTS13 限制 循环 vWF 多 聚 物 的 大 小 。TTP 
患者 体内 有 和 裂解 厂 的 IgG 自身 抗体 ,抑制 该 酶 的 活性 
(过 3% 正常 活 性 ) ,使 vWF 多 聚 物 增 大 ,形成 血小板 血栓 ， 
引起 血栓 性 微血管 病 。1970 年 前 TIP 病死 80% 以 
上 ,采用 PE 治疗 后 大 部 分 患者 可 治愈 。PE 选用 新 鲜 
或 FFP 作为 置换 液 ,去 除 含 约 解 酶 的 抑制 物 和 异常 大 分 子 
此 vWF 多 聚 物 的 患者 血浆 .输入 ADAMTS13 和 低 分 子 量 
vWF 多 聚 物 。 应 多 次 PE 治疗 ,直到 病情 缓解 。PE 对 溶血 
尿毒 综合 征 (HUS) 也 有 疗效 。 在 其 他 血栓 性 微血管 病 中 ， 
ADAMTS13 活性 下 降 不 明显 .PE 的 疗效 也 不 肯定 。 快 速 
检测 ADAMTS13 可 指导 是 否 采用 PE。 
(2) 输血 相关 的 免疫 性 疾病 :输血 后 紫竹 发 生 在 输血 
后 1 周 . 系 输血 话 导 产生 同 种 抗 血 小 板 抗体 ,引起 免疫 性 血 
小 板 减少 。PE 疗效 蔡 佳 .静脉 和 输 注 免疫 球 蛋白 也 有 疗效 。 

友 复 接受 硼 因 子 答 注 的 血 友 病 轩 者 ,可 产生 抗 轩 因子 的 抑 

制 物 ( 同 种 抗体 ) ,老年 人 也 会 产生 娼 因子 自身 抑制 物 (自身 

抗体 ) ,抑制 物 使 凝血 因子 治疗 无 效 。PE 选用 FFP 为 血 换 

液 可 以 降低 胃 因 子 抑制 物 浓度 ,治疗 自身 或 同 种 凝血 因子 

视 制 物 所 致 的 出 血 。 图 换 回 路 中 连接 伐 白 A 琼脂 亲 和 柱 

免疫 吸附 IgG 除 友 抗体 可 提高 疗效 。 反 复 多 次 输血 后 , 同 

促 抗 体 可 能 的 输血 反应 ,PE 后 可 减轻 这 些 反应 。 

(3) 自身 免疫 性 血液 疾病 :PE 用 于 自身 免疫 性 溶血 性 

贫血 难 治 病 例 , 必 昌 时 可 将 静 注 几 免 疫 球 熏 白 作为 短 换 液 

的 一 部 分 。 冷 此 集 索 病 和 冷 球 组 白 血 症 患者 进行 PE 时 要 
往 点 纠正 贫 自 . 图 换 液 和 体外 循环 血液 的 温度 保持 在 
时 笋 体内 红细胞 雍 集 ,发 生 溶 血 。 为 防止 激活 
红细胞 ,图 换 液 最 好 用 5% 的 白 绰 自 溶 液 。 冷 
抗体 异 自 身 免疫 性 溶 贫 的 PE 效果 较 好 , 温 抗 体型 较 差 。 

和 纯 红 $4 贡 是 急性 期 有 效 。 有 
9 成 功 治 疗 上 有 生 隘 但 性 贫血 。 

- (新 生 儿 深 在 性 贫血 :Rh 图 性 的 碟 业 当 次 怀 香 ,如 
生 几 RD 不合 将 引起 胎儿 溶血 。 媳 娠 早 应 用 Rh 阴性 的 
BO 问 弄 血浆 PE 到 除 奈 亲 的 抗 口 抗体。18 一 20 周 后 胎 
儿 较 大 .在 PE 同时 宫 内 输 注 相 窑 的 红细胞 治疗 胎儿 溶血 
内 从 俐 







































































































(5) 产生 剖 蛋 白 的 疾病 : 巨 球 盘 白 血 症 是 最 早 应 用 PE 
治疗 有 效 的 疾病 , 伴 肾 功 能 损 秆 也 有 有 很 好 的 效果 。 
需要 多 次 PE, 以 去 除 肾 功 能 的 轻 链 。 由 于 去 除 IEM 
和 其 他 单 株 免 疫 球 售 白 后 血 笑 度 下 降 , 血 流 灌输 增加 , 骨 履 
瘤 出 血 和 栓塞 症状 可 获 改 落 。 

(6) 造血 干细胞 移植 :PE 和 人 免疫 吸附 可 降低 患者 体内 
抗 入 或 抗 B 的 滴 度 ,已 用 于 ABO 血型 不 相合 的 造血 干 细 
胞 移植 前 准备 .移植 后 治疗 溶血 性 贫血 或 单纯 红细胞 再 后 
窗 得 性 贫血 。 此 外 , 单 采 技术 还 可 以 作为 一 种 加 工 手段 ,用 
来 去 除 移 植物 中 的 红细胞 。 

2. 神经 系统 疾病 

(1) 重症 肌 无 力 :PE 可 减少 神经 肌 接头 处 肌 细 胞 上 乙 
酰 胆 碱 受 体 的 抗体 ,对 急性 重症 册 无 力 危 象 和 Lambert- 
Eaton 员 无 力 综合 征 有 较 好 的 疗效 。 但 对 肌肉 已 萎缩 的 慢 


性 患者 无 效 。 | 
(2) 青 兰 - 巴 震 综合 征 (Guillain-Barré syndrome, GBS); 















容 肠 弯曲 菌 CCampylobacier jejuni) 
讽 体 引起 脱 禾 稍 多 发 性 神经 病变 。PE 可 
症状 。 

(3) 从 人 综合 征 (Cstiff person syndrome,.SPS) : 谷 氨 酸 
脱羧 酶 抑制 具有 神经 传导 功能 的 氨基 于 榴 的 合成 ,患者 体 
内 有 抗 谷 氨 酸 脱 站 藤 的 自身 抗体 ,PE 可 控制 中 根 神 经 系统 
神经 传导 功能 受到 的 干扰 。 

(4) Rasmussen 脑 炎 : 抗 Glu R3 受 体 的 自身 抗体 使 神 
经 传导 相关 的 谷 揽 琶 直 不 能 发 挥 作用 ,有 PE 对 此 病 有 效 
的 病例 报告 。 

(5) Refsum 病 : PE 降低 血 和 组 织 中 的 植 烧 酸 
Cphytanic acid) 的 堆积 ,改善 多 神经 炎 引 起 的 运动 失调 。 

3. 肾病 和 风湿 性 疾病 

(1) 肺 出 血 肾炎 综合 征 (Good-pasture 综合 征 ); 届 自 
身 免疫 性 最 病 ,PE 后 其 抗 肺泡 基 庐 腊 和 池 小 球 基 底 膜 的 扩 
让 击 胶 原 a3 链 自 身 抗体 减少 。 

(2) 痛 移植 ;多 中 心 研究 表明 PE 不 能 逆转 峭 移植 后 的 
急性 排斥 。 移 植 前 PE 助 于 ABO 不 合 的 移植 获 成 功 。 

(3) 伴 肾 功能 不 全 的 ANCA 相关 的 血管 {对 不 
明 的 迅速 发 展 的 野 小 球 痛 炎 , 伴 有 血管 炎 的 全 身 狂 状 。 
80 吧 的 患 考 有 循环 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 抗体 ANCAS). 故 又 
称 为 ANCA 相关 的 血管 炎 。 临 床 试验 表明 伴 有 少 功 能 个 
全 的 ANCA 人 相关 的 血管 炎 PE 的 效 灯 比 出 小 尼龙 时 痢 
龙 ) 来 得 好 。 

G4) 其 他 :如 大 疤 郊 、Raynaud 病 .红斑 狼 郊 、 类 风湿 天 
季 炎 、 结 节 必 多 动脉 炎 等 也 可 选用 PE 作为 治疗 措施 : 

4. 去 除 血浆 中 其 他 异常 物质 

(家族 性 高 胆固醇 血 症 : PE 有 效 减低 LDL 和 胆略 
可 的 血 浓度 .促使 黄 痛 和 动脉 器 样 硬 化 的 吸收 .对 饮食 和 药 
物 治疗 尤 效 的 高 胆 回 藤 血 症 有 效 。 

02) 怎 性 计 功 能 庙 况 :PE 去 除 敏 闹 的 活性 因 天 .补充 
































白 盘 白 、 各 种 凝血 因子 和 血浆 成 分 等 ,有利 肝 功能 恢复 或 等 
待 肝脏 移植 。 

(3) 药物 中 毒 , 凡 稀 中 毒 以 及 甲亢 危 象 :PE 可 以 去 除 
与 自 蛋 和 白 结 合 的 小 分 子 药物 .六 妆 毒素 或 甲状 腺 素 


二 、 红 细胞 置换 


(一 ) 正常 红细胞 置换 异常 红细胞 

1. 血红 蛋白 S 病 da 胸痛 综合 征 、 黄 冶 
和 表 茎 异常 擂 起 等 危 象 状态 施 红细胞 置换 (red 
cell exchange) 术 .去 除 pt S 的 红细胞 , 换 入 等 容量 














含 正 常 血 红 和 蛋白 A 的 红细胞 .以 打 断 低 氧 灸 变 、 血 管 洪 滞 
阻塞 和 醒 死 的 恶性 循环 以 缓解 危 象 。 i 换 术 也 用 于 
血红 蛋白 S 病 合 并 妊娠 或 全 身 麻 酬 前 。 多 次 置换 后 可 维持 
HbA/HbA- 上 HbS) 盖 50 站 一 70 站 达 数 周 。 儿 童 出 现 脑 卒 


中 或 影像 学 检查 有 脑 梗 死 证 据 者 ,省 要 长 期 保持 HbA 在 
70% 以 上 。 红 细胞 置换 产生 铁 负 荷 过 重 的 风险 比 多 次 输血 
来 得 小 。 有 的 患者 在 红细胞 党 换 术 后 1~11 天 会 出 现 神经 
系统 症状 .包括 壮 病 、 颅 内 高 压 等 。 

2. 其 他 亚 甲 此 治 疗 无 效 的 急性 高 铁血 红 蛋 白 血 证 
Cmethemoglobinemia) , 诈 发 性 睡眠 性 血红 蛋白 尿 (PNH) 
和 珠 彝 白 生成 障碍 性 贫血 也 可 用 红细胞 置换 治疗 。 暴 发 几 
是 性 巴 贝 虫 病 (Cbabesiosis) 通 过 红细胞 置换 可 减少 
f 生 虫 负荷 ,为 药物 治疗 创造 条 件 。 

(二 ) 用 血浆 等 置换 液 置换 红细胞 

1. 血色 病 ” 用 血浆 等 图 换 液 斜 换 等 容 鞠 的 红细胞 ,可 
以 迅速 降低 铁 负荷 ,不 伴 有 前 脉 放 血 引发 的 低 血 容量 和 血 
性 合并 症 。 

2. 真性 红细胞 增多 症 ( 真 红 ) 细胞 单 采 同 时 ,等 
速 输 入 与 采 出 浓缩 红细胞 等 容量 的 6 部 状 乙 基 淀 粉 。 单 次 
采 出 浓缩 红细胞 可 达 1800ml, 血红 蛋白 下 降 90g 工 .无 低 
血 容 是 合并 证 。 约 单 采 200ml 浓缩 红细胞 可 使 血红 蛋白 
下 只 10g/1., 通 常 具 希 单 采 一 次 即 可 使 血红 蛋 自 回复 正常 
无 血栓 并 发 症 发 生 , 比 传统 的 静脉 放血 来 得 安全 有 效 和 方 
便 , 术 后 用 少量 闫 基 肾 即 可 长 期 维持 血红 蛋白 在 正常 范围 。 
也 可 治疗 化 奸 娠 、 伴 血小板 或 白细胞 减少 真 红 患者 。 多 次 
红细胞 单 采 后 如 出 现 小 红细胞 增多 和 钠 铁 , 此 时 应 补充 
铁 剂 

(三 ) 用 红细胞 置换 血浆 ”严重 贫血 时 用 红 细 胸 置换 
靠 容 碟 的 血浆 .可 以 迅速 提高 血红 和 彝 和 白 含 起 ,但 厅 会 3 
血 容量 合并 症 。 


第 一 节 






































发 及 


血细胞 去 除 或 单 采 


一 、 和 白细胞 去 除 


治疗 性 白 细 曰 单 采 的 体外 循环 血液 总 基 每 次 约 为 





第 十 三 章 ”治疗 性 血液 成 分 单 采 


1. 5 一 2 个 血 容量 。 单 采 前 血细胞 计数 越 高 .去除 的 细胞 比 
例 也 越 大 。 通 常 一 次 单 采 可 以 使 白细胞 下 降 25 兴 一 50 兴 。 
单 采 后 白细胞 计数 下 降幅 度 往 往 少 于 据 采集 细胞 基 估 算 的 
结果 ,这 与 单 采 后 的 血 容量 减少 .白细胞 的 增生 和 白细胞 从 


组 织 中 动员 有 关 。 单 采 所 得 的 细胞 不 能 输 给 白细胞 缺乏 的 
患者 ,因为 有 核 白 细胞 可 能 在 受 者 骨 库 中 植 活 。 


(一 ) 和 白血病 的 自 细胞 淤 滞 (leukostasis) 状 态 急性 白 
血 病 白细胞 计数 大 于 100X10”/L. 慢 性 白血病 大 于 200 
10 7/L 时 ,病理 检查 可 见 到 白细胞 淤 灌 与 血栓 形成 ,引起 血 
管 损 害 ,造成 梗死 和 出 血 。 临 床 有 气急 ,呼吸 窘迫 ,冠状 动 
脉 梗死 、. 脾 梗死 .阴茎 异常 勃起 . 脑 血管 坏死 或 脑 出 血 . 也 可 
以 引起 患者 死亡 。 单 采 可 迅速 消除 白细胞 湾 滞 状态 ,不 仅 
降 白细胞 的 速度 比 化 疗 快 ,同时 可 避免 化 疗 杀 伤 大 僵 细 胞 上 
后 引起 的 肿瘤 溶解 征 (tumor lysis syndrome) 。 不 会 | 
引起 高 尿酸 血 证 、 高 磷酸 盐 血 症 ,高 钾 血 症 、 低 钙 血 症 、 氢 质 ， 
血 症 和 肾 等 。 单 采 治 疗 高 白细胞 急性 白血病 比较 安 
全 ,但 有 单 采 后 白细胞 碎片 引起 DIC 发 生 的 报告 。 白 细胞 
降低 后 应 及 时 化 疗 ， 化 疗 前 白细胞 储 高 预示 和 急性 白血病 预 
后 不 良 , 化 疗 前 通过 单 采 降低 白细胞 计数 可 改善 预后 。 
(二 ) 和 白血病 合并 肝 功 能 异常 或 妊娠 ”白细胞 单 采 并 
用 急 震 降低 白细胞 但 合并 肝 功 能 异常 或 妊娠 不 能 化 疗 Wi 
祝 或 分 婉 。 因 为 单 采 是 
唯一 -的 治 六 :通常 每 周至 少 尖 要 3 次 单 采 。 当 白细胞 去 除 
率 超 过 增生 率 和 动员 率 时 ,白细胞 计数 才 会 下 降 ， 
采 后 需 给 患者 补充 红细胞 或 血小板 。 








































多 次 单 





淋巴 细胞 去 除 


(一 ) 慢性 淋巴 细胞 白血病 和 毛细 胞 白血病 
巴 细胞 单 采 .每 周 2~3 次 .以 使 淋巴 细胞 小 除 
细胞 增生 率 和 动 。 可 使 慢 淋 和 毛 自 的 皮 
结 肿 大 、 肝 脾 大 ,贫血 或 血小板 减少 获得 改善 。 
述 或 防止 Richter 变 的 发 生 , 价格 较 贵 ,治疗 时 间 长 
者 的 活动 , 故 反 复 淋 巴 细胞 单 采 仅 适 用 妊娠 期 的 中 者 .通常 
单 采 应 与 化 疗 配合 。 

(二 ) 类 风湿 关节 炎 、 移 植 器 官 排斥 .DLL 淋巴 细胞 
去 除 可 能 减轻 类 风湿 关节 炎 的 症状 ,减少 器 容 移 植 的 排斥 
反应 。 回 种 各 基因 造 盘 干细胞 移 箱 一 个 月 后 可 问答 供 痢 淋 
巴 细 胞 (DLD .诱导 移植 物 抗 站 让 病人 作用 (GVL DLLI 可 











名 








使 混合 弄 灌 合体 转 成 完 爹 供 阁 型 党 合体 .同时 有 了 预防 和 党 
疗 调 血 儿 复发 的 作用 ,DLI 对 移 灶 后 复发 的 地 上 
措 病 效果 最 好 .70 Ph 染色 体 消失 .细胞 ; 六 
性 淋巴 细胞 让 血 病 最 莽 。DLI 对 痊 猎 也 有 一 但 





DELI 会 引起 移植 物 抗 宿主 病 (CGVHD) . 故 应 从 小 剂 是 下 内 
三 、 血 小 板 和 去 除 
原 发 性 证 小 概 音 


多 证 有 必 上 县 便 琵 . 辜 祥 生 、 届 肠 章 出 让 
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或 肺 血栓 形成 危险 时 ,或 血小板 增多 伴 妊 娠 的 患者 需 预 防 
胎盘 梗死 和 胎儿 死亡 时 ,或 血小板 增多 伴 白细胞 减少 时 ,内 
急需 降低 血小板 计数 或 患者 不 能 耐 受 化 疗 .可 考虑 使 用 血 
小 板 单 采 进 行 治疗 。 每 次 单 采 约 可 减少 血小板 计数 50%。 
脾 是 血小板 主要 储存 器 官 ,如 患者 有 脾 大 疗效 会 打折 扣 。 
因 长 期 血小板 单 采 治疗 太 过 昂贵 ,除了 不 能 醒 受 化 疗 者 , 通 
常 在 单 采 的 同时 即 开 始 羟基 脲 或 阿 那 格雷 (anagrelide) 的 
治疗 .用 药物 维持 疗效 。 


第 三 节 








血细胞 修饰 


一 、 皮 肤 工 淋巴 细胞 
淋巴 瘤 , 慢 性 GVHD 


皮肤 工 淋 巴 细胞 淋巴 瘤 .Stzary 综合 征 可 用 体外 光 化 
学 治疗 (extracorporeal photochemotherapy), 这 是 皮肤 下 
细胞 淋巴 瘤 的 标准 治疗 。 口 服 甲 气 基 补 骨 脂 (8-methoxyp- 
soralen)2 小 时 后 做 淋巴 细胞 单 采 ,采集 的 细胞 用 紫外 线 A 
照射 ,然后 回答 患者 。 由 于 紫外 线 激活 药物 ,损伤 了 细胞 的 
DNA, 回 箱 引 起 免疫 修饰 ,刺激 抗 肿 瘤 免 疫 的 发 生 , 获 得 长 
时 间 的 缓解 。 

也 有 使 用 体外 光化学 治疗 处 理 慢性 GVHD 获得 疗效 
的 临床 病例 报告 。 




















二 、 难 治 性 ITP 


VP160. 1g 与 5X10" 个 单 采血 小 板 37°C 铬 育 数 小 时 
后 输 注 患者 ,每 周 1 次 , 共 4 次 ,对 治 难 治 ITP 有效 。VP16 
或 氏 春 破 类 生物 碱 银 易 与 血小板 膜 的 征管 亚 单位 及 微 管 蛋 
和 白 结 合 , 当 此 种 偶 联 药物 的 血小板 被 单 核 巨 叭 细胞 春 喉 后 
能 抑制 乔 噬 功能 ,达到 封 半 单 核 巨 唆 系 统 的 技 向 侈 疫 治疗 
作用 。 





三 、 过 继 免 疫 治 疗 


通过 淋巴 细胞 单 采 可 一 次 采集 10 "以 上 的 淋巴 细胞 。 

用 细胞 因子 等 激活 淋巴 细胞 ,或 使 淋巴 细胞 具有 识别 和 攻 

击 肿 交 的 能 力 , 可 用 于 过 继 狗 疯 治 疗 (adoblive immuno- 

therapy) 。 

(一 ) LAK 和 TIL 1982 年 Grimm 等 给 予 腹腔 转移 

将 小 鼠 10 个 人 淋巴 细胞 ,在 白介素 -2 存在 条 件 下 可 使 转 

失 , 此 即 淋巴 因子 激活 的 杀 伤 细胞 ( lymphokine 
activated killers, LAK) ,但 临床 效果 不 肯定 。TILCtumor infil 

wraiing lymphocytes) 细 胞 来 源 于 手术 切除 的 ; : 痢 纠 织 中 溪 酒 

的 漆 巴 细胞 ,TD 细胞 有 向 肿瘤 果 集 的 能 力 。 体 外 扩 增 后 . 


在 大 剂量 的 了 -2 支持 下 , 回 输 品 才 的 有 效率 为 10% ~.25%% 
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(二 ) DC-CIL 和 DC-CIK 树 突 状 细胞 (dendritic 
cell,DO) 是 一 种 抗原 提 旺 细胞 (APC) ,具有 激活 工 细胞 或 
B 细胞 的 功能 。 造 血 干 / 祖 细 胞 、 单 核 细 胞 在 含 一 定 浓度 的 
GM-CSF.IL4 和 TNF-a 的 培养 基 中 可 被 诱导 成 DC。 用 
肿瘤 基因 或 病毒 基因 转 染 DC, 可 在 DC 的 细胞 膜 表 达 , 在 
黏附 分 子 和 共和 刺激 分 子 协助 下 ,在 体外 可 将 抗原 信息 传递 
给 采 自 患者 的 工 细 胞 ,使 激活 成 为 对 肿瘤 或 病毒 细胞 有 攻 
击 力 的 CTL, 回 得 这 样 的 CTL 对 肿瘤 或 病毒 感染 的 有 一 
定 的 疗效 。 

细胞 因子 诱导 的 杀 伤 细胞 (cytokine-induced killer, 
CIK) , 即 用 IFN-7、I-2、IL-1 以 及 抗 CD3 单 抗 诱导 采集 的 
淋巴 细胞 所 形成 的 CD3- /CD56- 细胞 为 主 的 混合 细胞 ,此 
种 细胞 有 抗 肝 瘤 作 用 。 如 用 和 转 染 肿瘤 基因 并 表达 肿瘤 抗原 
的 DC 激活 此 种 细胞 , 即 成 为 DC-CIK ,前 脉 输 注 此 种 细 色 
对 白血病 有 效 。 

(三 ) 抑制 GVHD 的 过 继 免疫 治疗 进入 临床 研究 的 
包括 具有 过 继 免 疫 抑 制 能 力 的 供 者 或 第 三 方 米 源 ( 如 脐 ] 
的 经 过 体外 扩 增 的 自然 杀伤 工 细胞 CNKT)、`T 调 节 细 胞 
(Treg) . 间 充 质 二 细胞 (MSC) . 耐 受 性 DCCUDC) 等 的 体内 
输 注 。 
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一 、 单 采 新 生 红 细胞 


新 生 红 细胞 (young red cell,neocytce) 适 用 于 长 期 
, 艇 增 竺 异常 综合 征 (MDS) 和 慢性 再 











箱 血 的 地 中 海 贫血 、 骨 

生 障 碍 性 贫血 。 可 在 血细胞 分 离 机 上 设置 特 斧 的 程 廊 , 约 
经 过 2 一 3 小 时 的 单 采 可 以 从 供 者 采集 到 200ml 新 生 红 细 
胞 。 明 新 生 红细胞 的 网 织 红细胞 比例 明显 高 
于 通常 采集 的 鲜血 ,其 雄 融 酸 激 酶 的 活力 也 明显 增 高 。 其 
用 Cr 标记 红细胞 在 体内 半 寿 期 为 46.7 天 ,明显 长 于 道 第 
采集 新 鲜血 的 34.6 天 。 长 期 输血 的 患者 输 注 新 后 红细胞 
可 减少 输血 的 频率 ,减轻 血色 病 发 生 。 







从 














二 、 外 周身 造血 干细胞 的 采集 


(一 ) 造血 干细胞 移植 ”外周 血 造 血 于 细胞 合拢 约 为 
此 髓 的 1%。 随 着 造血 十 细胞 动员 技术 的 完善 ,可 用 血 细 
胞 分 离 机 实施 于 细胞 单 采 , 采 集 到 是 以 重建 造血 和 免疫 系 
统 的 周 团 造血 干细胞 ,可 以 满足 造血 上 细胞 移植 对 十 细胞 
数 基 的 需要 。 与 采集 肖 艇 不 同 . 供 者 不 需要 麻醉 ;而 时 外 冉 
造血 下 细胞 倩 入 受 者 的 速度 也 比 骨 秘 米 源 的 二 细胞 快 。 但 
是 于 细胞 采集 物 中 有 大 重工 细胞 ; 同 种 异体 移植 时 较 
起 移植 物 抗 宿主 病 (GVHD) 。 用 于 动员 的 粒 细胞 集 沙 和 刺激 
因子 偶尔 会 引起 供 者 脾 和 破裂, 如 供 者 有 轻 度 灸 状 细胞 病 , 还 








易 引 











会 诱发 致死 性 的 危 象 ( 详 见 本 篇 第 十 一 章 “ 造 血 干细胞 移 
植 ” 相 关内 容 ) 。 

(二 ) 人 造血 2011 年 ,法 国 实验 室 对 造血 干细胞 
CHSCs) 进 行 体外 培养 并 诱导 生成 形态 正常 的 红细胞 ,将 
2ml 血液 约 100 亿 个 红细胞 (101 ) 回 输 供 者 ,26 天 后 输入 
红细胞 的 41 站 一 63 中 还 在 体内 存活 ,与 体内 正常 生成 的 红 
细胞 存活 率 相同 。 然 而 造血 干细胞 目前 不 能 在 体外 大 量 扩 
增 ,利用 造血 干细胞 体外 大 世 制 造 红细胞 或 血小板 供 临床 
需要 还 任重道远 。 

(三 ) 间 充 质 干 细胞 (mesenchymal stem cell, MSC) 的 临 
床 运用 ”外周 血 造血 干细胞 采集 (apheresis of peripheral 
blood stem cell) 物 中 含 间 充 质 干细胞 ,已 试用 于 心 梗 、 脑 
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梗 ` 骨 不 连 `, 下 肢 缺 血 坏死 ,股骨 头 坏死 等 组 织 修复 治疗 。 
造血 干细胞 移植 后 输 注 MSC, 不 仅 有 促进 造血 干细胞 植 人 
的 作用 ,而 且 具 有 诱导 免疫 耐 受 ,抑制 GVHD 的 效果 。 
MSC 还 可 供 组 织 器 官 工程 学 研究 之 用 ,探讨 诱导 形成 临床 
需要 的 组 织 或 器 官 的 可 能 。 
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食物 过 敏 (food allergy) 是 过 敏 性 疾病 按 过 人 敏 原 种 类 进 
行 分 类 中 的 一 类 ,是 指 免疫 介 导 的 饥 体 针对 食物 过 敏 原 
(allergen) 成 分 产生 的 超 敏 反应 。 食 物 过 敏 的 发 病 率 
1%~3※ 不 等 , 因 地 域 差异 和 确诊 方法 而 有 所 不 同 。 儿 童 
食物 过 敏 的 比例 高 ,过 人 敏 原 种 类 相对 单一 ;成 人 食物 过 敏 比 
例 少 于 儿童 ,但 食物 过 敏 原 种 3 


类 比 儿童 复杂 。 

〖 病 因 和 和 发病 机 制 】 

食物 过 敏 的 病因 还 不 完全 清楚 ,食物 中 含有 的 蛋白 组 
分 都 可 能 成 为 过 做 原 , 人 体 免 疫 系统 的 特殊 反应 性 是 发 生 
食物 过 敏 的 免疫 学 基础 。 一般 米 说 ,食物 过 敏 多 由 IgE 介 
导 。JgE 介 导 的 过 做 反应 (如 :等 麻疹 .哮喘 和 过 丝 性 休克 ) 
稀 急 性 起 病 . 常 白 婴 儿 期 起 病 .下 中 者 易 发 。 发 病 机 制 
主要 是 机 体 产 生 针对 食物 过 敏 原 的 特异 性 IgE, 导 致 怒 器 
官 部 位 的 肥大 细胞 . 嗜 破 性 粒 细 胞 脱 颗 粒 释 放 组 胶 等 生物 
活性 物质 ,引起 过 敏 性 炎症 。 其 他 免疫 机 制 介 导 的 称 为 非 
IgE 介 导 的 食物 过 敏 反应 。 工 细胞 释放 促 炎症 细胞 因子 引 
起 的 炎症 反应 (如 :食物 蛋白 引起 的 胃 肠 病 . 腹 腔 疾 病 ) 是 多 
渐 表 现 出 来 的 . 呈 慢 性 化 .以 时 酸性 粒 细胞 介 导 的 食物 过 
第 .如 哮 酸 胞 性 胃 肠 炎 : 少数 情况 下 ,IgG 介 导 的 牛 
奶 过 乌 会 引起 既 儿 的 肺 出 血 。 许 多 食物 过 敏 往往 同时 存在 














































王 晓 川 


多 种 观 疫 机 制 介 导 . 如 食物 过 敏 引起 的 哮喘 ,湿疹 竺 


【病理 】 

食物 过 敏 的 组 织 病理 改变 与 其 他 过 敏 原 引 起 的 过 丝 相 
似 。 主 要 包括 部 分 患者 外 周 血 哮 酸 性 细胞 比例 和 绝对 计数 
增高 ,部 分 患者 可 检测 到 血 消 总 IgE 增高 ,过 敏 原 特异 性 IgE 
增高 。 因 免疫 机 制 不 同 .受累 组 织 器 官 病理 有 所 不 同 ,一 般 
都 有 皮肤 或 笑 腊 下 组 织 免疫 细胞 浸润 ,包括 吐 酸性 细胞 、 淋 
巴 细胞 及 中 性 粒 细胞 浸润 .组 织 水 种、 出 血 , 渗 出 等 表现 。 









【临床 表现 】 
食物 过 人 敏 证 的 临床 表现 以 皮肤 、 消 化 和 呼吸 系统 多 见 
( 表 21-11)。 一 般 IgE 介 导 的 食物 过 化 主要 扣 及 皮肤 和 芋 





膜 相关 的 组 织 器 官 , 非 IgE 介 导 的 食物 过 化 则 可 崇 及 其 他 
组 织 器 官 。 症 状 和 体征 因 过 人 敏 原 、 发 病 机 制 和 患者 年 龄 的 











不 同 而 异 。 婴 儿 最 常见 的 是 8 或 者 同时 伴 有 骨 肠 
道 症状 (恶心 吸 生 腹泻 )。 一 舱 情 况 上 述 症状 在 儿童 期 消 
失 , 进 而 可 能 出 现 对 吸入 性 过 敏 原 的 过 敏 反应 增多 .表现 为 
唉 映 和 虑 岁 左 丰 . 即 使 皮肤 试验 持续 阳性 ,食物 


炎 。 至 10 岁 
过 敏 原 很 少 引起 呼吸 道 症 状 。 如 果 至 年 长 儿 或 成 人 期 , 特 








表 21-1-1 食物 过 敏 常 见 症状 
要 累 组 织 器 官 症状 
凡 肠 首 | 








现 : fa 1 血 症 ， Ee 长 落后 或 











评 吸 道 ( 下 感染 性 
上 最 部 
i 


例 构 二 续 的 腹 首 ， 








, 肠 病 或 je 2 

失误 皮 燃放 部、 吕 夺 . 腿 险 水 及 (血管 神经 性 水 有 种), 进食 后 莹 麻疹 .皮肤 普 痒 严重 者 可 出 
性 贫血 

.喘息 严重 者 可 出 秽 : 急 性 喉 水 如 或 气 道 阳 守 











应 性 皮炎 仍 持续 存在 或 发 病 , 此 时 皮炎 的 活动 性 似乎 与 
IgE 介 导 的 过 敏 反 应 关系 不 大 ,尽管 这 些 患者 血清 中 lgE 
浓度 远 高 于 无 皮炎 者 。 持 续 存 在 食物 过 敏 的 年 长 儿 和 成 人 
少数 也 会 有 较 严 重 的 反应 .如 严重 荨 麻疹 、 血 管 性 水 肿 .其 

















人 这 些 往往 是 由 IgE 介 导 。 一 些 患 者 ,特别 
是 对 小 麦 和 芹菜 过 敏 的 患者 ,只 有 在 进食 相关 食物 后 不 久 


进行 运动 , 才 发 生 全 身 过 敏 反 应 ,其 机 制 不 明 。 双 盲 口服 激 
发 试验 证 实 少数 患者 可 因 食 物 诱发 或 加 重 偏 头痛 。 少 数 情 
况 下 ,口唇 炎 口疮 、 幽 门 痉挛 、 痉 挛 性 便秘 .上 肛 周 痉 痒 和 肛 
周 湿疹 与 食物 过 敏 有关。 





诊断】 
食物 过 第 的 诊断 首先 需 进 行 临床 评估 .根据 病史 和 临 
床 表现 结合 实验 室 检查 明确 诊断 。 成 年 患者 中 严重 的 食物 










易 发 现 原因 。 当 过 敏 原 不 明 时 :或 对 于 多 数 儿 
患者 而 言 ,诊断 可 能 比较 困难 。1lgE 介 导 的 过 敏 反应 比 
另 观 察 到 食物 和 症状 之 间 的 关系 ,临床 怀疑 某 种 食物 
过 人 敏 后 可 采用 皮肤 试验 或 血清 过 敏 原 特异 性 IgE 测定 来 评 
佑 食物 与 症状 间 的 相互 关系 。 非 IgE 介 导 的 食物 过 敏 症 状 
与 饮食 之 间 的 时 间 关 系 有 时 比较 难 确定 。 以 下 试验 和 方法 
可 用 于 食物 过 敏 的 诊断 。 

(一 ) 非特 异性 试验 ”对 诊断 具有 提示 和 参考 价值 。 

1. IgE 血清 总 IgE 水 平 升 高 。 

2. 外 周 血 嗜 酸性 粒 细胞 比例 和 绝对 计数 增高 白 细 
胞 总 数 可 正常 。 当 嗜 酸性 粒 细胞 占 白细胞 总 数 的 5 闪 一 
15% 时 ,提示 过 化 反应 ; 占 16 闪 一 40 闻 时 .提示 存在 过 敏 反 
应 或 其 他 情况 (如 :药物 直 敏 反应 .肿瘤 .自身 免疫 病 、 寄 生 
虫 感染 )。 

3. 分 泌 物 嗜 酸性 粒 细胞 检查 ” 眼 结膜 或 澡 穆 腊 的 分 
泌 物 (并 拭 子 检查 ) , 痰 液 中 存在 叶酸 性 粒 细胞 。 

(二 ) 特异 性 试验 “主要 指 确定 过 敏 诛 的 种 类 。 须 注 
意 的 是 ,过 敏 原 检 测 (皮肤 试验 、 血 清 特异 性 IgE) 的 阳性 结 
果 必 须 结合 临床 表现 才能 确定 引起 过 敏 的 过 丝 原 种 类 。 

1. 皮肤 试验 ”皮肤 试验 对 诊断 吸入 物 过 敏 ,如 过 敏 性 
典 炎 和 结膜 炎 有 较 训 的 阳性 预测 值 ;对 食物 过 敏 的 阴性 预 
测 值 高 。 有 2 种 皮 试 方法 ,皮肤 点 刺 试 验 Gskin prick tesD) 
或 皮 内 试验 。 点 刺 试 验 可 检测 大 多 数 过 敏 从 更 
























敏感 ,但 是 特异 性 不 高 ,可 用 于 评估 点 刺 试 验 阴性 或 可 疑 阴 
性 的 患 儿 对 过 敏 原 的 敏感 性 . 岗 儿 不 适用 。 
每 次 皮肤 i 立 设 阴性 对 照 (单独 稀释 滚 ) 和 阳性 对 


照 (给 胺 ,点 束 yy 10mg/ml, 皮 内 试验 1 : 1000 稀释 )。 
假 旧 性 见于 皮肤 划 六 征 阳性 者, 风 团 和 红斑 是 由 接 拭 或 接 
而 皮 肽 引起 。 假 朋 性 见于 过 敏 原 提 取 液 保存 不 泊 、 过 期 或 
使 用 药物 (如 抗 组 胺 药 )。 

机 体 曾经 对 某 种 过 敏 原 发 生 过 严重 过 化 反应 者 (全 身 
过 敏 反 应 .严重 哮喘 发 作 ) 应 禁 鼠 使 用 此 种 过 人 敏 点 进行 皮肤 
点 和 刺 试 验 。 过 第 反应 的 急性 期 也 应 避免 进行 皮肤 试验 。 皮 














第 一 章 食物 过 敏 


肤 点 刺 试 验 无 年 龄 限制 。 过 敏 原 点 -点 刺 (prick to prick) 试 
验 主 要 用 于 对 新 鲜 蔬 菜 或 水 果 及 少见 物质 过 敏 患者 (如 口 
ne 

血清 过 敏 原 特异 性 IgE( slgE) 测 定 ” 过 丝 原 sIgE 的 
利于 帮助 判断 过 敏 原 种 类 与 临床 表现 之 间 的 关 
系 : 当 过 敏 原 浓度 较 高 时 发 生 临 床 症状 和 体征 的 可 能 性 增 
高 。 由 于 食物 过 敏 可 能 为 了 细胞 、 哮 酸性 细胞 介 导 的 免疫 
反应 ,因此 ,食物 过 敏 原 sIgE 检测 阴性 也 不 能 排除 过 敏 的 
可 能 ,尤其 是 胃 肠 道 相关 的 食物 过 敏 症 。 

3. 斑 贴 试验 ”用 于 存在 迟 发 型 过 敏 反 应 的 患者 .皮肤 
试验 及 血清 特异 性 IgE 检测 不 能 确定 过 敏 诛 者 可 采用 .但 
诊断 价值 还 需 进一步 研究 证 实 。 

(三 ) 回避 试验 食物 过 敏 者 无 论 是 否 检测 到 相应 的 

过 敏 原 都 可 使 用 。 主 要 是 通过 短期 同 避 日 常食 用 的 可 疑 食 
物 ,观察 临床 症状 和 体征 变化 帮助 明确 过 敏 原 的 种 类 。 

般 每 次 严格 回避 一 种 食物 2 周 . 如 果 考 虑 是 非 IgE 介 导 的 | 交 
过 人 敏 反应 最 少 4 


分 )。 观 察 临床 症状 和 体征 的 改善 依 加 。 显 
改善 ,提示 过 敏 可 能 与 此 种 食物 有 关 。 进 一 步 再 添加 此 种 


ea 
属于 激发 试验 ) 。 此 程序 可 逐一 筛选 可 疑 食 物 。 

(四 ) 食物 日 记 在 怀疑 有 食物 过 敏 或 进行 回避 试验 
时 应 记 食 物 日 记 。 食 物 日 记 是 对 病史 的 补充 。 在 一 段 特定 
的 时 间 里 详细 地 记录 患者 每 天 所 吃 的 食物 ( 包 拓 只 放 在 嘴 
里 的 东西 ) 。 并 详细 记录 患者 出 现 的 症状 和 了 时间。 有 时 会 
从 日 记 中 发 现 食物 与 症状 的 因果 关系 ,发 现 一 些 隐藏 的 食 
物 过 敏 原 。 

(五 ) 双 盲 \ 对 照 - 安 慰 剂 食物 激发 试验 ” 因 大 部 分 食物 
过 敏 可 以 通过 上 述 方 法 诊断 ,虽然 是 食物 过 敏 诊断 的 金 标 
准 ,但 由 于 存在 一 定 的 严重 过 敏 反 应 的 风险 性 及 程序 复杂 、 
要 求 严 格 .一 般 只 应 用 于 少数 条 件 完备 的 过 敏 诊断 中 心 。 


治疗 】 

(一 ) 饮食 管理 ”食物 过 敏 的 治疗 主要 依赖 于 回避 过 
敏 食物 。 

1. 存在 持续 和 (或 ) 严 重 过 敏 症状 者 ”完全 回避 含有 
过 敏 原 的 食物 。 如 发 生 过 全 身 严 重 过 敏 反 应 (如 过 敏 性 休 
克 )、 血 管 性 水 肿 等 危及 生命 表现 省 应 持续 回避 任何 含有 过 
丝 原 的 食物 。 一 些 患 者 直至 需要 终身 问 避 过 敏 食物 

2. 轻 症 过敏 ( 主 要 指 轻 症 湿疹 ) 也 应 区 -和 做 食物 、 
但 一 些 患者 可 能 自发 症状 改善 或 消失 .因此 段 时 间 
可 能 对 过 敏 食物 耐 受 。 归 幼儿 这 种 情况 尤其 常见 ， 

3. 除了 回避 过 敏 食物 .也 应 注意 膳食 的 营养 均衡 . 净 

痢 应 定期 进行 营养 证 价 避 锡 因 食 





晶莹 




























其 是 对 多 种 食物 过 敏 的 串 
物 回避 造成 的 营养 不 良和 人 失衡 。 


(二 ) 药物 治疗 及 其 他 


1. 抗 组 胺 药物 目前 临床 下 使 用 的 主要 是 第 一 代 搞 


2558 





周 ( 包 括 复合 成 品 食品 中 含有 相关 食物 成 | 4 
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第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 


组 胺 药物 和 第 二 代 抗 组 胺 药物 。 应 尽量 避免 多 种 抗 组 胺 药 
物 的 联合 使 用 ,应 注意 当 组 胺 药物 效 淋 不 佳 时 可 能 存在 的 
非 IgE 介 导 的 过 敏 反 应 存在 。 

2. 肥大 细胞 稳定 剂 ”代表 药 物 是 色 甘 酸 钠 和 奈 多 罗 
米 . 它 们 能 阻 断 肥大 细胞 释放 介质 ,主要 用 于 其 他 药物 (如 : 
抗 组 胶 药 、 局 部 用 皮质 激素 ) 无 效 或 不 耐 受 。 主 要 是 呼吸 道 
和 眼 过 敏 证 局 部 用 药 。 

3. 自 三 烯 受 体 技 抗 剂 ”主要 用 于 1 岁 以 上 儿童 和 成 
人 .婴儿 期 的 用 药 研 究 较 少 。 少 数 国家 和 地 区 也 用 于 二 6 
月 龄 婴儿 。 对 于 盖 6 月 龄 婴儿 出 现 呼 吸 道 过 敏 症 者 ,根据 
临床 表现 可 酌情 短期 使 用 。 

4. 激素 类 药物 “对 严重 湿 疙 患者、 严重 喘息 发 作 、 血 
管 性 水 肿 及 全 身 过 第 反应 可 短期 使 用 全 身 糖 皮质 激 来 。 减 
轻 非 IgE 介 导 的 食物 过 敏 的 免疫 炎症 反应 的 药物 主要 为 糖 











皮质 激素 。 


5. 湿疹 治疗 
| (1) 局 部 类 皮质 醇 箱 和 痛 : 应 每 日 使 用 1~2 次 润 肤 剂 ， 
可 3 一 4 周 更 换 以 防止 耐 受 。 避 免 使 用 过 于 频繁 。 沐浴 后 勿 
使 皮肤 过 于 于 燥 , 使 用 肥皂 或 洗涤 液 可 能 引起 继 发 感染 。 
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过 秆 性 描 炎 (allergic rhinitis) 是 一 种 由 IgE 介 导 的 , 针 
对 环境 过 敏 原 的 费 黏 膜 炎症 反 应 ;临床 上 主要 表现 为 流 涕 、 
给 窒 、. 共 痒 、 距 必 过 敏 性 只 炎 是 一 个 全 球 性 的 健康 问 
题 ,在 性 界 各 地 均 很 常见 .其 全 球 发 病 率 达 10 闪 一 25 吧 ,并 
是 患 病 人 数 仍 在 逐渐 增加 。 






【病因 
本 病 起 央 于 两 个 基本 因素 :化 遗传 性 过 敏 体质 ;@) 反复 







竖 入 环境 过 敏 原 。 过 人 敏 性 瞄 炎 患者 多 有 具有 过 人 敏 体 质 , 即 对 
外 界 抗原 较 易 产生 比 正常 人 多 的 IgE, 这 种 体质 有 一 定 的 
Hi 


韶 传 笑 性 , 故 本 病 患 者 易 同 时 或 先后 患 湿疹 .去 
全 疾 病 ; 患 者 家 族 中 也 较 易 发 生 这 类 过 做 性 疾病 。 
引起 本 病 的 吸入 性 过 敏 原 有 水 里, 屋 小 ,动物 皮 居 各 
名 树木 和 草 类 的 风 媒 花 究 等 ,这 些 过 敏 原 的 颗粒 大 都 绞 大 

如 hn .能 在 各 部 被 阻挡 下 来 而 在 暴 腔 内 发 生 JRE 介 


气短 
习 第 
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(2) 1% 氨 化 可 的 松 需 :可 使 用 1~3 周 ;皮质 类 固 醉 治 
疗 过 程 中 润 肤 剂 至 少 使 用 10 天 。 每 天 沐浴 。 

(3) 其 他 治疗 :类 固 醇 软 背 每 局 可 使 用 2 天 ,紫外 线 与 
微波 治疗 对 于 局 部 使 用 激素 无 效 的 部 分 严重 病例 可 能 减轻 
症状 。y 亚麻 油 酸 、 维 生 素 、 微 量 元 素 . 中 药 可 能 对 部 分 串 
者 有 效 。 

6，1 : 1000 肾上腺 素 的 应 用 “IEE 介 导 的 食物 过 敏 引 
起 休克 和 闫 重 血管 性 水 肿 时 ,应 首选 肾上腺 素 . 可 减少 严重 
过 稚 的 死亡 和 缩短 病程 。 剂 显 为 0.3~0. 5ml 皮下 注射 
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过 敏 性 鼻炎 


王立 波 


导 的 变态 反应 。 其 中 花粉 和 真菌 孢子 等 室外 过 敏 原 是 引起 
季节 性 过 敏 性 鼻炎 的 主要 原因 ,而 尘 螨 ,宠物 皮毛 真菌, 蜡 
巍 等 室内 过 人 敏 诛 易 导致 常年 性 过 敏 性 瞎 炎 。 





【病理 】 

名 和 蔚 膜 明 显 肿胀 , 忒 液 分 泌 极 度 旺 厨 ; 显 微 锐 下 可 见 杯 
状 细胞 数量 增加 ,上 上 皮 与 基底 膜 明显 水 种 并 有 大 基 哺 酸性 
粒 细胞 的 浸润 。 有 的 患者 在 眼 结膜 . 咽 后 壁 等 处 也 有 类 似 


的 病理 变化 。 这 些 病 理 改变 在 缓解 





【临床 表现 了 
(一 ) 症状 和 体征 
要 表 现 为 流 涕 .外 塞 . 员 痒 、 喷 史 等 :号 











发 作 后 期 黏稠 度 可 以 增加 ,但 出 现 深秋 分 沁 物 ,可 能 继 发 细 
菌 感 染 。 熏 塞 是 最 常见 的 临床 症状 .多 呈 间 阶 性 ,在 晚上 比 
较 明显 , 常 随 体位 而 改变 ,由 于 各 备 膜 的 肿胀 ,患者 常 有 味 
觉 和 嗅觉 减退 现象 ,如 果 长 期 严重 鼻塞 可 以 阻碍 失 旁 窗 和 
咽 鼓 管 , 随 着 鼻 旁 宰 和 中 耳 内 空气 逐渐 吸收 , 负 压 增加 ,出 
现 头痛 和 听力 下 降 ,久而久之 会 导致 慢性 典 密 炎 和 反复 不 
愈 的 中 耳 炎 。 吕 痒 使 得 患者 反复 担 控 鼻 部 ,在 儿童 尤为 明 
普 , 同 时 可 伴 有 有 眼 结膜 、 上 膨 部 甚至 外 耳 道 部 的 奇 痒 。 有 时 
由 于 咽喉 部 不 适 或 息 分 记 物 流 人 咽喉 部 , 常 伴 有 干咳 或 清 
叭 动作 。 上 述 这 些 症状 通常 早 、 晚 症状 加 重 ,日 间 及 运动 后 
好 转 。 一 些 患者 可 有 一些 全 身 症状 如 乏力 、 纳 汪 \ 不 适 等 。 
患者 常 伴 有 虹 黏 膜 的 高 敏 状 态 ,刺激 性 气味 、 污 浊 空 
气 ,甚至 气温 变化 都 能 引起 症状 的 反复 。 在 发 作 期 患者 党 
皇 一 种 张口 呼吸 的 面容 (儿童 尤其 明显 ) ,由 于 经 常 由 借阅 
而 搓 探 可 见 鼻梁 部 皮肤 的 横 纹 , 熏 缀 部 分 肥大 。 在 儿童 由 
于 鼻甲 肥大 压迫 虑 胆 租 脉 从 ,引起 眼 部 和 眼角 静脉 激 血 ,在 
眼眶 下 形成 青 蓝 色 影 印 。 伴 过 人 敏 性 眼 结膜 炎 者 尚 可 见 结膜 








的 轻 度 充血 与 水 肿 。 

筑 腔 检查 可 见 鼻 黏 膜 苍 白水 肿 , 分 泌 物 甚 多 ,大 都 呈 水 
样 , 咽 后 壁 由 于 淋巴 滤 泡 增生 而 呈 牲 卵石 样 改变 。 

(二 ) 临床 分 类 

根据 临床 症状 是 否 随 季节 而 变化 ,可 以 分 为 季节 性 过 
敏 性 鼻炎 和 常年 性 过 敏 性 鼻炎 ;过 敏 原 在 环境 中 的 浓度 随 
季节 变动 是 导致 这 一 现象 的 主要 原因 。 

根据 病程 可 分 为 间歇 性 和 持续 性 :@ 间 吹 性 是 指 症状 
发 生 的 天 数 小 于 每 周 4 天 或 病程 小 于 4 周 ;@ 持 续 性 是 指 
症状 发 生 的 天 数 大 于 每 周 4 天 或 病程 大 于 4 周 。 

根据 病情 的 严重 程度 , 即 症状 和 它 对 生活 质量 的 影响 
进一步 分 为 轻 度 和 中 、 重 度 :@D 轻 度 患 儿 睡眠 正常 ,日 常 活 
动 ,体育 和 娱乐 正常 ,工作 和 学 习 正 常 , 无 令 人 烦恼 的 症状 ; 
@ 中 、 重 度 有 以 下 一 项 或 多 项 表现 :不 能 正常 睡眠 ,日 常 活 
动 ,体育 和 娱乐 受 影响 ,不 能 正常 工作 和 学 习 , 有 令 人 烦恼 
的 症状 。 

根据 症状 可 分 为 喷 吨 及 流 涕 型 和 身 塞 型 : 见 表 21-2-1。 

















表 21-2-1 过 敏 性 自 炎 的 临床 分 类 
症 状 喷 吓 及 流 涕 型 奥 塞 型 
虹 喧 特别 是 阵 发 性 很 少 或 无 
流 涕 水 性 ,经 前 鼻 或 后 血 孔 黏稠 ,后 鼻孔 较 多 
具 痒 有 无 
鼻塞 不 定 常 严重 
昼夜 节律 白天 重 , 夜 间 轻 持续 ,白天 夜间 均 有 ,但 夜间 较 重 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

本 病 的 诊断 主要 依据 典型 的 临床 表现 ,对 疑似 病例 进 
行 过 敏 原 方面 检查 ,有 助 于 明确 诊断 ;过 敏 原 检查 主要 包括 
皮肤 点 刺 试 验 (skin prick test) 、 血清 特异 性 lgE 测定 和 并 
黏膜 激发 武 验 ;皮肤 试验 和 血清 特异 性 IgE 测定 临床 应 用 
广泛 ,但 对 这 些 测试 结果 可 疑 患 者 害 要 进行 内 慕 腊 激 发 斌 
验 。 由 于 过 敏 性 瞄 炎 的 一 些 临 床 表现 并 非特 异 , 在 其 他 疾 
希 中 也 极为 常见 ,因此 必须 与 以 下 疾病 进行 鉴 史 

(一 ) 鼻中隔 偏 曲 或 鼻甲 肥大 ”中 者 党 
检查 可 以 明确 诊断 。 

(二 ) 药物 性 灸 炎 (rhinitis medicamentosa) 足 由 于 各 
亚 时 应 用 各 减 充血 剂 用 量 太 大 或 时 间 太 久 , 因 其 扩 血 管 的 
有 反 跳 作用 ,使 得 点 塞 症状 更 加 严重 , 停 用 这 些 药物 后 内 塞 症 
状 可 以 减轻 。 其 他 一 些 药物 抗 高 血压 (如 药 普 蔡 
定 ) a 阻 类 药 ( 特 拉 唑 唆 、 哌 唑 唆 ) .a 申 此 多 巴 、 利 血 平 , 且 
那 某 、 腓 沫 达 嗪 和 口服 避孕 药 有 了 明显 避 塞 和 分 泌 物 增多 的 
副作用 , 停 用 这 些 药物 后 症状 可 以 完全 消失 

(三 ) 症状 性 耳塞 ” 除 常见 了 
















外 , 较 易 忽视 的 尚 有 
妇女 经 前 期 的 音 塞 症 . 怀 钊 期 的 鼻塞 定 以 及 甲状 腺 功能 1 








过 


下 时 的 瞄 赛 等 。 

(四 ) 血管 运动 性 鼻炎 (vasomotor rhinitis) ”是 一 种 原 
因 不 明 的 ”发 作 性 "只 炎 , 虽 者 只 部 症状 常 因 气温 改变 。 进 食 辛 
羔 或 吸入 刺激 性 气味 而 E, 易 与 本 病 混 清 .其 鉴别 要 点 
为 缺少 晓 吨 . 民 痒 . 咽 痛 等 症状 , 抗 组 胺 及 脱 丝 治疗 无 效 。 








(五) 慢性 自 炎 又 称 嘲 酸性 粒 细胞 性 非 过 敏 性 慢性 
分 泌 





蜡 炎 (Ceosinophilic perennial nonallergic rhinitis), 其 总 
物 也 有 多 量 哮 酸 人 性 粒 细 胞 , 常 终年 有 症状 .但 过 敏 诛 往 # 
找到 ,因此 病因 不 明 、 此 类 身 炎 患者 常 伴 发 喘息 肉 , 有 的 还 伴 
有 感染 型 哮喘 (构成 "阿司匹林 过 第 哮 器 -各 炎 昌 总 内 三 联 
征 ”) .其 与 过 敏 性 鼻炎 不 同 的 是 内 充 血 及 划 申 且 胀 明显 ,分 沁 
物 呈 医 液 样 , 抗 组 胺 药 疗 效 差 . 色 甘酸 钠 及 脱 敏 清 疗 无 效 。 













用 





【 治疗】 了 

本 病 的 治 ; 
(一 ) 避免 吸入 过 敏 原 如 果 患 者 仅 对 一 种 过 敏 诛 过 

敏 . 邦 么 完全 避免 这 一 过 敏 原 可 以 使 疾病 次 意 , 尽 管 一 些 过 

敏 原 不 可 能 分 i 





包括 :中 避免 吸 和 过敏 原 ; 问 药 物 治疗 ; 





















第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 


节 宣 避免 去 园林 或 野外 ,有 条 件 的 家 庭 在 发 病 季 节 卧 室内 
使 用 空气 滤 清 器 并 紧 闭 窗 门 等 ; 犀 尘 螨 过 敏 者 扫地 时 应 功 
口 堵 ,应 清除 室内 地 毯 、 绒 线 织品 及 毛 绒 玩具 ,床上 用 品 应 
用 50C 以 上 的 热 水 清 洗 。 

(二 ) 药物 治 ; 

1. 抗 组 胺 药物 “主要 用 于 缓解 过 人 敏 性 瞄 炎 患者 流 涕 、 
瞄 痒 ,喷嘴 症状 ,然而 对 锚 塞 和 眼 部 症状 效果 不 佳 。 第 一 代 
抗 组 胺 药 如 茉 海 拉 明 、 异 丙 嗪 .去 扬 凑 嗪 (克敏 唆 )、 赛 庚 喧 、 
苯 哈 啶 等 .它们 有 一 定 的 镇 静 和 抗 胆 碱 能 作用 : 易 出 现 黏膜 
干燥 ,嗜睡 等 不 良 反 应 ,临床 应 用 受到 了 一 定 的 限制 。 新 一 
代 的 抗 组 胺 药物 ,如 西 替 利 晓 (cetirizine)、 振 雷 他 定 (lorata- 
dine)、 气 草 斯 汀 (azelastine) . 左 卡巴 斯 汀 (levocabastine)、 
显 唑 斯 汀 (mizolastine) 等 有 更 强 的 效用 , 旦 无 抑制 中 枢 神 
经 的 副作用 。 但 一 些 药物 ,如 特 非 那 定 和 阿 司 咪唑 在 高 浓 























一 度 情况 下 .可 以 通过 阻 断 钟离 子 通道 引起 心脏 QT 间 期 延 


| 长 , 易 造 成 尖端 扭转 型 心动 过 速 和 室 蜂 : 目 前 已 较 少 应 用 。 
2. 减 充血 药物 “为 减轻 发 病 时 的 从 黏膜 肿胀 与 阻塞 ， 
常 需 应 用 拟 交感 神经 兴奋 药 局 部 滴 入 以 收缩 血管 。 如 
0. 5 中 呐 喃 西林 麻黄 碱 .0. 1%% 赛 洛 唑 啉 .0. 1% 产 甲 唑 啉 等 ， 
最 常用 的 为 1% 麻黄 碱 ,每 个 殿 孔 2 一 4 滴 / 次 ,每 日 1 一 4 
类 药物 只 能 用 3 一 5 天 ,不 能 长 期 使 用 ,以 免 造成 药 








3. 抗 炎症 药物 
01) 色 甘 酸 铀 (disodium cromoglycate) 和 病 替 芬 (ke- 
totifen) ; 色 甘 酸 钠 能 阻止 典 艺 膜 表面 的 肥大 细胞 脱 颖 粒 而 
达到 防治 效果 ,2% 滴 盘 剂 ,每 个 民 扎 3 一 4 滴 / 次 ,每 6 小 时 
1 次 。 柄 于 芬 具 有 抗 组 胺 HH! 受 体 作 用 和 抗 变态 反应 效果 ， 
口服 每 日 2 次 ,每 次 Img。 此 类 药物 常 在 用 药 2 一 3 周 后 才 

有 明显 疗效 ， 因此 车 在 发 作 期 前 开始 服用 或 (和 ) 至 少 使 用 
1 个 月 以 上 ,效果 更 好 。 

(2) 自 三 烯 受 体 持 抗 剂 :如 备 鲁 司 特 钠 (montelukast 
sodium) 和 扎 重 司 特 (zafirlukast)， 能 特异 性 抑制 半 胱 所 区 
白 三 烯 (CysLT1) 受 体 , 阻 断 白 三 烯 引起 的 瞄 部 炎症 ;点 腔 
局 部 用 粮 皮 质 激 崇 不 能 抑制 白 三 烦 的 释放 ,因而 白 三 烯 受 
体 持 抗 剂 与 精 皮 质 激素 有 协同 作用 ， 可 减少 激素 用 显 。 

(3) 糖 皮 质 激素 :口服 强 的 松 每 晶 10 一 20mg 足 可 控 
制 大 多 数 症 状 , 由 于 其 不 良 反 应 , 仅 适 用 于 少数 重症 患 
者 。 局 部 应 用 的 糖 皮质 激素 有 二 夫 酸 倍 和 所 米松 
(beclomethasone) ,布地 奈 德 ( budesonide) 、 然 炎 卡 松 ({luti- 
casone propionate) 及 楼 酸 莫 米 松 (mometasone) 等 。 对 大 
多 数 患 者 有 良 效 而 无 全 身 性 激素 副作用 。 在 局 部 应 用 激 
素 之 前 ,如 患者 瞄 塞 严重 , 宜 先 用 1% 床 黄 破 滴 瞄 收缩 血 
管 ,以 使 药物 能 达 瞄 腔 深部 。 不 同 药物 对 典 炎 症状 的 效果 
见 表 21-2-2。 











表 21-2-2 ”药物 治疗 对 身 炎 症状 的 效果 














喷 呈 流 涕 鼻塞 鼻 痒 眼 症状 

抗 组 腕 药 

口服 二 一 证 浊 利 十 十 十 人 

闪 内 十 十 + 十 十 + 十 0 

眼 内 0 0 0 0 人 
糙 皮 质 激 素 

各 内 十 十 十 十 十 十 十 十 十 站 EF 
色 计 酸 钠 和 了 酮 替 芬 

名 办 下 ] 十 0 

腿 内 0 0 0 0 兴 填 
减 充 血 剂 

名 内 0 0 十 十 十 十 0 

十 服 0 0 0 0 
抗 胆 碱 能 药 0 ek 0 0 0 
抗 白 三 烯 药 0 十 二 0 区 








(三 ) 免疫 疗法 ”又 称 脱 敏 治 疗 。 和 过 敏 性 
村 找到 明确 吸入 性 过 化 原 的 患者 ,可 以 进行 特 
法 ,以 减轻 症状 .防止 呼 员 的 发 生 。 


喘 -- 样 ， 
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血清 病 (serum sickness) 是 指使 用 动物 血清 制剂 后 所 
并 发 的 一 种 免疫 复合 物性 疾病 ,其 临床 上 主要 表现 为 发 热 、 
多 种 形态 的 皮疹 、 关 节 肿 癌 、 淋 巴结 肿 大 等 ;严重 时 可 发 生 
过 敏 性 休克 。 药 物 也 可 以 引起 类 似 血清 病 样 表现 , 且 随 着 
血清 制剂 应 用 的 减少 ,已 是 引起 血清 病 的 主要 病原 。 





【病因 和 发 病 机制 】 
和 清 病 是 一 种 典型 的 免疫 复合 物 型 变态 反应 ,大 分 子 
异种 蛋白 或 小 分 子 药物 分 子 与 血 中 的 抗体 结合 成 免疫 复合 
物 沉积 在 血管 壁 , 并 激活 补体 系统 引起 血管 活性 物质 释放 ， 
导致 血管 扩张 . 通 透 性 增加 、 血 管内 凝血 和 中 性 粒 细胞 浸润 
等 变化 。 激 活 的 补体 可 以 通过 泣 理 作用 .一 方面 促进 吞噬 细 
胞 清除 免疫 复合 物 ; 另 一 方面 天 哄 细胞 在 清理 免疫 复合 物 过 
程 中 产生 的 溶 酶 体 酶 ,造成 组 织 的 损伤 。 构 成 血清 病 免 疫 复 
合 物 的 抗体 主要 是 IgG, 但 现在 认为 还 有 IgE 参与 ,血清 病 的 
等 麻疹 表现 与 IgE 抗体 有 关 ,IgE 可 以 促进 血管 通 透 性 的 增 
加 ,出 现 哈 关 水肿 、 低 血压 甚至 过 敏 性 休克 表现 .同时 也 促 
进 免疫 复合 物 在 血管 中 的 沉积 。 凡 抗原 刺激 下 较 易 产生 
lgG 与 IgE 这 两 类 抗体 者 , 较 易 发 生 血 清 病 。 关 节 症 状 是 
IgG 和 IgM 类 抗体 与 抗原 形成 的 复合 物 沉积 造成 ， 
目前 临床 上 引起 血清 病 的 血清 制剂 主要 有 破 伤 风 抗 毒 
索 、 白 只 抗 壹 索 .各 种 蛇毒 抗 谨 索 以 及 抗 淋巴 细胞 球 收 白 
(CATO) 等 ;引起 血清 病 的 药物 主要 为 泊 宕 炒 、 链 从 ? 
水 饭 酸 蕉 、 保 泰 松 .人 某 受 英 钠 以 及 右 旋 糖 本 


〖 病 理 】 

本 病 的 病理 表现 常 与 风湿 热 、. 结 节 性 多 动 恢 炎 等 变态 
芭 应 次 病 相似 ;但 程度 绞 私 。 主要 有 小 血管 的 扩张 、 粒 细胞 
浸润 和 水 妥 等 。 有 人 曾 对 3 例 因 接 受 大 鞍马 抗 癌 备 清 而 致 
本 的 清 例 进 和 了 了 成 解 ,发 现 肾脏 的 病变 甚 重 , 有 缺 血 ,纤维 
泰 沉着 以 及 淋巴 细胞 .中 性 粒 细 胞 和 路 酸性 粒 细胞 的 浸润 。 


































【临床 表现 】 
不 病 多 在 一 次 注射 较 大 剂 局 只 种 血清 或 球 价 自 后 1~ 





这 字 流 


3 周 内 发 生 ( 常 在 7 一 10 天 ) ;少数 患者 ,尤其 是 过 去 有 过 同 
样 血清 接种 史 者 ,可 在 接种 后 48 小 时 以 内 发 病 . 大 多 数 数 
小 时 即 可 发 病 。 症 状 的 发 生 和 程度 与 接种 途径 (静脉 注射 六 
的 发 病 机 会 多 ) 和 注射 血清 剂量 等 因素 有 关 。 | 

发 热 ,全身 不 适 和 皮疹 是 最 常见 的 表现 .皮疹 常 在 注射 
部 位 首先 发 生 , 随 着 手 堂 和 足 底 出 现 有 甸 行 边缘 的 红斑 . 继 
而 在 全 身 出 现 荨 麻疹 样 皮疹 并 有 明显 的 冶 痒 ;发 热 多 渐 起 、 
最 高 至 38 一 39C ,全 身 淋 巴结 程度 不 一 的 肿 大 . 质 软 而 稍 
有 压痛 。 部 分 患者 还 可 有 面部 ,、 眼 瞪 及 手足 末端 水 肿 ( 儿 童 
多 见 ) , 极 少数 患者 可 有 喉头 水 肿 表 现 。 有 的 患者 在 发 热 的 
同时 尚 有 腹痛 、 恶 心 、 哎 吐 等 表现 。 由 en 
ATG) 或 其 他 巨 分 子 药物 所 致 于 在 出 现 皮 次 后 2 天 左右 可 
有 关节 疼 滴 ,肿胀 等 关节 炎症 状 . 常 累及 多 关节 . 星 对 称 性 。 
少 有 多 发 性 神经 炎 、 肾 小 球 炎 或 (和 ) 心 肌 炎 等 严重 并 发 症 。 
疾病 呈 自 限 性 .在 7 一 10 天 逐渐 恢复 。 血 滞 病 最 严重 的 并 
发 症 是 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 和 外 周 神经 炎 。 


























本 病 的 诊断 依据 ,最 重要 的 是 注射 血清 或 ATG 由 和 
特征 性 的 临床 表现 。 小 分 子 药物 极 少 引起 神经 炎 、 晴 
小 球 肾 炎 或 (和 ) 全 身 淋巴 结 肿 大 。 

查 对 本 病 的 帮助 不 大 ,通常 可 有 站 细胞 总 数 
中 等 度 升 高 .但 嗜 酸 性 粒 细胞 增多 人 少见、 血清 总 补体 与 C3 
卖 可 下 降 , 有 时 血 内 状 可 找到 免疫 复合 物 .这 些 昌 可 还 助 本 
病 诊 断 , 但 特异 性 不 强 。 
















有 自 限 ' 性; 治 


各 可 用 水 
RR 度 站 利 | 


紧 海 拉 串 、 赛 
了 居 钻 静脉 注册 。n, 1 好 
次 0.1~0.3ml 皮下 注 时 :对 血管 神经 性 水 肿 , 气 
重 持 旺 竣 让 为 有 效 . 必 杰 时 可 陋 灶 小 时 重 腥 
统 、 恰 脏 或 其 他 内 胜 的 重症 患 普 ; 应 使 用 社 
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第 二 十 一 篇 “免疫 性 疾病 


皮质 激素 治疗 。 成 人 开始 可 应 用 氢化 可 的 松 200 一 300mg 
萝 脉 注射 (或 相当 剂量 的 泼 尼 松口 服 ) ,2 一 3 日 后 视 病情 而 














【预防 和 脱 敏 】 

严格 掌握 药品 和 血清 免疫 制品 的 使 用 指 征 , 尽 量 少 采 
取 静 脉 给 药 的 途径 。 如 必须 应 用 异种 血清 制品 时 ,应 先 仔 
细 询 问 有 无 过 敏 病史 及 既往 血清 应 用 史 , 然 后 必须 作 皮 肤 
敏感 试验 ,方法 如 下 :@ 先 以 未 稀释 的 血清 一 滴 , 置 于 前 辟 
屈 侧 ,再 以 消毒 针尖 在 血清 泣 内 作 划 痕 数 条 (以 不 出 血 为 
度 ); 四 观察 半 小 时 如 无 反应 ,再 以 1: 10 稀释 的 血清 
0. 1ml 作 皮 内 试验 ;@ 再 观察 20 分 钟 , 注 射 处 未 出 现 直径 
超过 lem 的 红斑 或 硬结 者 或 周围 亦 无 伪 足 样 丘疹 者 属 阴 
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荨 麻 迷 (Curticaria) 俗称" 风疹 块 ”, 系 发 生 于 皮肤 浅 层 的 
速 发 速 消 的 非 凹 陷 性 水 肿 性 隆起 ( 风 团 ); 血管 性 水 肿 Can- 
gioedema) 指 发 生 于 皮肤 深层 的 局 限 性 水 肿 性 隆起 。 两 者 
共有 相同 的 病理 生理 变化 ,可 分 别 发 生 , 亦 可 同时 出 现 。 
除 皮肤 表现 外 少数 患者 还 可 系 及 上 呼吸 道 或 轩 肠 道 务 
膜 。 据 统计 ,有 15%~~25% 的 人 在 一 生 中 曾 患 过 本 病 。 
荨 麻疹 根据 病 期 长 短 又 可 分 为 急性 (病程 6 周 ) 和 慢性 ， 
前 者 好 发 于 儿童 和 青少年 ,后 者 则 多 见于 中 老年 ,女性 格 
多 于 男性 ， 





〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

本 病 的 病因 复杂 ,不 同 患者 可 完全 不 同 ,即使 同一 患者 
在 每 次 发 病 中 也 不 尽 相同 。 通 常情 况 下 ,在 急性 茹 麻疹 党 
可 发 现 一 些 致 病 诱因 ,而 在 居 性 病例 则 几乎 很 难 找到 。 常 
见 的 笃 病 因素 有 ;人员 食 品类 如 鱼 . 虾 . 稻 蛋 、 奶 制品 食品 江 
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加 剂 等 ; 急 药 物 类 如 青 每 泰 、 疫 昔 、 血清 制品 每 ( 因 药 物 引起 
的 常 称 药 交情 包 感 染 如 细 昔 ,病毒 .寄生 虫 等 ;四 吸 入 物 如 
化 粉 , 洁 晓 ,动物 皮 导 、 羽 毛 、 空 气 中 废气 ,化 学 污染 物 等 ， 
物理 因素 如 光线 照射 、 S FE 

索 旭 情 纪 











紧张 ,兴奋 等 ;加 遗传 因素 如 家 族 性 寒冷 性 等 采 
次 . 韶 传 性 血管 性 水 肿 。 
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性 ,此 时 方 可 把 血清 注入 肌肉 。 

若 皮 肤 试验 为 阳性 , 则 应 尽量 不 用 ,必须 应 用 血清 者 ， 
可 依 下 法 脱 敏 :@ 先 口服 抗 组 胺 药物 25 一 50mg;@ 半 小 时 
后 以 稀释 20 倍 的 血清 0. 1ml 皮下 注射 ;@ 待 20 分 钟 后 再 
以 稀释 10 倍 的 血清 0. lml 皮下 注射 ;@20 分 钟 后 如 仍 无 
反应 , 则 以 不 稀释 的 血清 0. 1ml 皮下 注射 ;@ 再 观察 15 分 
钟 ,确认 无 反应 后 即 依次 每 15 分 钟 皮下 注射 0. 2ml、 
0. 5ml.1. 0ml 和 2. 0ml, 最 后 以 剩余 量 皮下 或 肌 内 注射 。 

在 脱 敏 及 注射 血清 时 ,必须 准备 好 肾上腺 素 及 肾上腺 
皮质 激素 等 ,以 防 诱发 过 敏 性 休克 。 在 脱 敏 过 程 中 ,随时 可 
酌情 应 用 0. 1 色 叔 上 腺 素 0. 1 一 0. 3ml 皮下 注射 ,以 对 抗 可 
能 发 生 的 反应 。 脱 敏 完成 一 次 注 人 余 重 后 , 仍 应 严密 观察 
1 一 3 小 时 ,以 防 退 发 反应 的 出 现 。 


荨 麻疹 和 血管 性 水 肿 


王 侠 生 


在 发 病 机制 方 面 ,肥大 细胞 脱 颖 粒 ， 释放 组 胺 及 多 种 炎 
症 介 质 引 起 血管 扩张 、 通 透 性 增加 ， 导致 皮肤 黏膜 水 肿 , 是 
发 生 本 病 病理 生理 变化 的 基本 环 往 。 肥大 细胞 活化 由 不 同 
的 酶 通道 引发 三 类 代谢 产物 :细胞 脱 颗 粒 壕 即 释 出 组 胺 ， 
还 可 有 TNF-a.5- 凑 色 胺 等 ,在 几 分 钟 内 使 真皮 血管 扩张 及 
血浆 外 渗 , 引 起 风 团 反 应 ;@@ 肥 大 细胞 在 活化 后 6 一 24 小 时 
内 产生 IL-3 JIL4.IL5、IL-6IL-8、IL-9、IL-13、 粒 细胞 启 噬 
细胞 集 洲 刺 激 因子 、 巨 噬 细 胞 炎 性 蛋白 -la 及 单 核 细胞 化 
学 趋 化 蛋白 -1 等 细胞 因子 和 化 学 趋 化 因子 参与 炎症 的 维 
持 ,产生 退 发 相反 应 ;@ 在 肥大 细胞 活化 几 小 时 内 通过 脂 氧 
合 酶 及 环 毛 合 酶 从 花生 四 烯 酸 合成 白 三 烯 和 前 列 腺 素 。 

引起 肥大 细胞 活化 可 通过 免疫 性 和 非 免 疫 性 两 种 
机 制 : 

(一 ) 免疫 性 机 制 ” 以 IgE 介 导 的 械 型 荨 麻疹 最 常 
见 , 患 者 产后 特异 性 IgE 与 肥大 细胞 表面 FeeRI 受 体 结 
合 ,引起 脱 颗 粒 ; 有 些 等 麻疹 则 可 能 是 通过 IgG 介 导 ,患者 
有 对 FcsRI 受 体 a 亚 单位 的 IgG 自身 抗体 ,这 些 抗体 在 
补体 参与 下 活化 肥大 细胞 释 出 组 腕 等 炎症 介质 ;少数 车 
风疹 通过 免疫 复合 物 (CCIC) 介 导 :GIC 与 肥大 细胞 上 的 
IgFc 受 体 结合 :导致 肥大 细胞 活化 脱 颗粒 , 如 感染 性 疾病 
及 红斑 狼疮 中 发 生 的 等 麻疹 可 能 是 由 CIC 引起 肥大 细胞 








活化 所 致 ;一 些 研究 提示 T 细胞 亦 可 介 导 荨 麻疹 的 发 生 ， 
通过 时区 组 织 中 CD, 的 Thl 及 Th2 类 细胞 直接 激活 肥大 
细胞 。 

(二 ) 非 免 疫 性 机 制 ” 肥 大 细胞 的 活化 不 通过 获得 性 
免疫 机 制 ,而 是 由 某 些 药物 (如 吗啡 .可 待 因 、 阿 托 品 ) .食品 
消化 中 简单 化 学 组 分 (如 蛋白 夭 ) ,物理 因子 (如 冷 . 热 、 紫 外 
线 )、 生 物体 毒素 (如 蛇毒 .昆虫 毒液 ,细菌 毒素 ) 等 直接 作用 
于 肥大 细胞 ,导致 细胞 活化 、 脱 颗粒 。 

获得 性 血管 性 水 肿 的 病因 及 发 生机 制 与 茜 麻 疹 大 多 一 
致 ,而 遗传 性 血管 性 水 肿 (hereditary angioedema) 则 系 常 染 
色 体 显 性 虽 传 病 , 由 于 Ci 酯 酶 抑制 物 (complement/ 
esterase inhibitor,ClINH) 缺 乏 或 功能 异常 所 致 。 


【病理 】 

等 麻疹 的 病理 变化 主要 表现 为 真皮 水 肿 ,毛细 血管 及 
小 血管 扩张 充血 ,浆液 渗 出 ,胶原 束 及 纤维 间 因 浆液 渗 出 而 
分 离 。 急 性 期 血管 周围 偶 见 少量 炎 性 细胞 浸润 ,慢性 期 则 
可 见 浸润 细胞 增多 ,主要 为 淋巴 细胞 、 组 织 细胞 、 肥 大 细胞 
和 嗜 酸性 粒 细胞 。 人 血管 性 水 肿 主 要 在 真皮 及 皮下 组 织 显示 
上 述 病理 改变 。 


【临床 表现 】 

急性 茹 麻疹 多 突然 起 病 , 迅 即 出 现 大 小 不 等 形态 各 异 
的 风 财 , 呈 淡 红色 、 鲜 红色 或 苍白 色 , 常 有 个 行 边缘 。 伴 剧 
痒 或 灼热 感 。 风 团 可 泛 发 全 身 或 局 限于 某 些 部 位 。 单 个 风 
团 在 皮 面 上 存在 时 间 通 常 不 超过 24 小 时 ,消退 后 不 留 痕 
迹 , 但 常 此 起 彼 伏 。 如 累及 胃 肠 道 ,可 有 恶心 哎 峙 、 腹 痛 及 
腹泻 等 ;累及 上 呼吸 道 ,可 致 移 闽 、 气 急 , 呼 吸 困难 等 。 少 数 
患者 可 伴 低热 。 一 般 历 时 数 天 至 数 周 发 作 即 趋 平息 。10% 
左右 急性 病例 发 作 可 迁延 时 日 ,经 久 不 愈 。 如 反复 发 作 历 
时 6 周 以 上 则 届 和 慢性 荨 麻疹 ,这 些 患 者 的 病因 往往 难以 发 
现 ,因此 常 称 之 为 特 发 性 荨 麻疹 ,病程 可 迁延 达 数 月 或 数 年 
之 久 , 其 间或 可 咀 间 软 性 发 作 。 

血管 性 水 肿 主要 表现 为 突 发 性 局 限 性 水 肿 . 常 单 发 . 降 
过 的 水 肿 妊 微 红色 或 正常 肤色 ,边界 不 清 。 可 伴 轻微 胀 紧 
或 冶 痒 感 。 皮 损 常 在 1 一 3 天 内 消退 ,可 在 同一 部 位 反复 发 
作 。 常 好 发 于 腿 蛤 .口唇 、. 外 生殖 器 等 皮下 组 织 朴 松 部 位 ， 
亦 可 发 于 香 .咽喉 黏膜 ,后 者 可 能 引起 呼吸 困难 其 3 
危及 生命 。 

除 上 述 两 种 常见 的 类 型 外 ,再 简要 介绍 以 下 儿 种 特殊 

1. 皮肤 划 痕 症 ”又 称 人 工 性 等 麻疹 , 系 因 接 抓 等 宙 赋 
性 刺激 诱发 的 条 状 水 肿 性 隆起 ,历时 儿 分 钟 即 可 消退 。 

2. 寒冷 性 苯 麻 疹 ” 常 于 接触 冷水 、 冷 风 或 进 冷 食 后 发 
生 , 常 始 于 青少年 。 好 发 于 暴露 部 位 。 极 少数 有 家 族 史 ,可 
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持续 终生 。 

3. 胆 碱 能 性 昔 麻 疹 ” 因 运动 .情绪 激动 、 摄 热 的 饮食 
等 使 胆 碱 能 性 神经 释放 乙酰胆碱 ,使 肥大 细胞 内 的 cGMP 
增高 致 组 胺 释放 。 皮 疹 常 为 1 一 2mm 大 小 风 团 , 伴 刺 痒 ， 
历时 1 一 2 小 时 可 消退 。 少 数 可 伴 头 时 .腹痛 等 。 

4. 光线 性 苯 麻 疹 ”发 生 于 遭 日 光 或 紫外 线 照射 后 ,以 
对 UVB 敏感 性 最 高 。 风 团 主要 发 生 于 外 露 部 位 。 

5. 遗传 性 血管 性 水 肿 有 称 Ci 栈 酶 抑制 物 缺 乏 症 , 临 
床上 较 少 见 , 约 80% 患 者 有 家 族 史 。 皮 损 常 反 复发 作 , 终 
生 难 愈 ,其 临床 表现 与 普通 变 应 性 血管 性 水 肿 相同 。 








【实验 室 检查 】 

血液 嗜 酸 性 粒 细 胞 计数 、 血 清 IgE 及 CRP 测定 在 部 分 
病例 可 增高 。 寒 冷 性 苯 麻 疹 如 华发 于 冷 球 蛋 白 血 症 、 冷 纤 
维 盘 白 原 血 症 冷凝 集 素 血 症 等 则 可 在 血清 中 显示 这 些 相 
应 的 异常 血液 组 分 。 胆 碱 能 性 荨 麻疹 作 醋 甲 胆 碱 皮 内 试验 
常 呈 阳性 反应 ;运动 或 热 激 发 试验 可 诱发 皮疹 。 光 线性 荨 
麻疹 作 皮肤 光照 试验 常 显示 MED-UVB、MED-UVA 降低 。 
遗传 性 血管 性 水 肿 作 补体 测定 显示 除 C1INH 水 平 降低 外 ， 
Ciq\Cz 和 CC: 水平 亦 均 下 降 。 








根据 各 型 荨 麻疹 和 血管 性 水 肿 的 临床 特点 不 难 诊断 . 
但 要 确定 致 病因 素 则 较为 困难 ,必须 详 询 病史 及 仔细 体检 
以 及 必要 的 实验 室 检 查 。 等 麻疹 若 伴 有 明显 发 热 . 需 考 虑 
是 可 有 感染 性 情况 存在 或 药 源 性 因素 ; 若 同 时 伴 有 腹痛 , 需 
考虑 是 否 并 发 某 种 外 科 急 版 症 。 这 些 对 拟定 准确 的 治疗 方 
案 非 常 重要 。 





【治疗 】 

鉴于 本 病 的 病因 在 大 多 数 病例 中 均 难 以 判定 , 故 在 一 
役 情况 下 除了 尽 可 能 去 除 一 切 可 疑 致 病因 素 外 仍 以 对 症 治 
疗 为 主 。 及 时 的 治疗 常 能 使 病情 得 到 控制 或 治愈 。 

(一 ) 抗 组 胺 类 药 “ 届 本 病 的 一 线 治 疗 药物 .在 第 一 代 
抗 组 胺 药 中 党 选用 赛 庚 喧 (2mg ' 片 )、 马 来 酸 氢 某 那 敏 ( 扑 
尔 敏 .4mg/ 片 ) .盐酸 茶 海 拉 明 (可 他 化,25mg: 片 ) 盐酸 状 
唆 ( 安 太 乐 .25mg 片 ) 或 酮 替 芬 lmg' 片 ?等 口服 ,每 日 1 一 
3 次 .每 次 1 片 .但 因 这 物 均 易 透 过 血 脑 屏障 . 常 引起 
等 不 良 反应 , 宜 于 晚间 睡 前 县 用。 在 第 二 代 抗 组 
胺 药 中 常 选用 氨 雷 他 定 ( 开 瑞 址 .10mg 片 )、 西 疮 利 典 (4 仙 
特 明 .10mg 片 )、 地 所 甫 他 定 ( 恩 理 思 ,5mg 片 ) ,左上 西 粹 利 
唆 ( 优 泽 .5mg 片 ), 依 巴 斯 洒 .10mg 片 ? 或 号 唑 靳 
汀 ( 王 治 林 .I0mg 片 ) 等 。 由 于 斩 对 组 胺 HE 受 体 有 只 
剖 度 选择 性 . 极 少 透 过 血 脑 羽 公孙 
统 不 良 反应 .又 因 其 在 体内 作 
























用 持续 时 间 较 长 ,每 日 服用 1 
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次 即 可 达到 控制 病情 的 效果 。 对 一 些 慢 性 复发 性 久 治 未 效 
的 病例 ,有 时 可 以 第 一 代 及 第 二 代 抗 组 胶 药 联合 应 用 ,必要 
时 还 可 选用 一 些 组 胺 Hz: 受 体 持 抗 剂 如 西 咪 替 丁 、 雷 尼 蔡 丁 
或 法 英 蔡 丁 等 同时 服用 。 为 防止 抗 组 胺 药 长 期 应 用 可 能 产 
生 耐 药性 , 当 发 现 某 药 疗效 不 佳 时 ,可 更 换 不 同 种 类 的 药 
物 。 对 病情 已 控制 的 患者 宜 采 取 逐 步 减 量 以 至 停 药 的 用 
法 ,以 减少 复发 机 会 。 
(二 ) 降低 血管 通 透 性 的 药物 “如 维生素 C、 维 生 素 P 
( 芦 丁 )、 葡 萄 糖 酸 钙 等 , 常 作为 辅助 药物 与 抗 组 胺 药 同 用 。 
(三 ) 糖 皮质 激素 ”常用 于 比较 严重 的 急性 荨 麻疹/ 血 
管 性 水 肿 或 伴 有 骨 肠 道 或 上 呼吸 道 症 状 者 ,一 般 采 用 静脉 
滴 注 , 待 症 状 控制 即 停 用 或 改口 服 再 维持 数 天 即 停 。 
(四 ) 免疫 调节 剂 ” 对 一 些 久治不愈 的 慢性 病例 或 存 
在 自身 免疫 性 反应 的 患者 ,可 酌情 选用 产 氨 唆 、 组 胺 球 蛋 
阐 白 . 卡 介 菌 多 糖 核酸 或 复方 甘草 酸 音 等 。 
(五 ) 中 草药 可 依 病情 进行 辨证 施 治 或 选用 中 成 药 
防风 通 圣 丸 、 玉 屏风 丸 (颗粒 、[ 服 液 ) 或 乌 蛇 止 痒 丸 等 。 
(六 ) 急救 及 特殊 疗法 
1. 如 出 现 明 显 的 呼吸 道 阻塞 症状 应 立即 注射 贤 上 腺 
素 (1: 1000)0. 3 一 0. 5ml, 吸 氧 ,有 叭 部 水 肿 者 可 同时 于 局 











部 置 冰袋 ,出 现 罕 息 危及 生命 时 ,可 做 气管 切 开 。 

2. 因 感 染 因素 诱发 的 患者 可 同时 加 用 适当 抗生素 。 

3. 遗传 性 血管 性 水 肿 可 选用 6- 氨 基 己 酸 , 达 那 唑 \ 司 
坦 唑 醇 、 大 剂量 维生素 C, 必要 时 还 可 试用 环 磷酸 胶 、 和 输血 
及 骨 通 移植 等 

(七 ) 局 部 治疗 ”目的 在 于 控制 瘙痒 ,常用 述 脑 ( 游 荷 ) 
炉 甘 石 悬垂 剂 或 薄荷 醋酸 铝 把 剂 等 。 
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药物 不 良 反 是 指 在 疾 
\ 诊 断 .治疗 或 患者 身体 功能 恢复 期 :所 用 药物 在 
[入 况 下 引起 的 一 种 有 害 卫 非 预 期 的 反应 。 若 这 种 
ADR 主要 表现 为 皮肤 和 (或 ?黏膜 上 的 急性 炎症 反应 则 称 
为 药疹 (drug eruption) 或 药物 性 皮炎 (dermatitis medica 


mentiosad) 。 


【发 病情 况 】 


反应 (adverse drug reaction.ADR) 是 






会 也 日 益 增 多 ,内 
站 ,大 党 在 国际 成 奉 国 内 ? ADR 本 增 商 。 
我 国 ,北京 雁 和 医院 的 







动 年 : 十 长 16 倍 ， 上 海 华山 医院 皮 2010 年 间 
18 320 例 住 院 患 者 中 药 疙 所 让 比例 如 表 21 3 1 所 示 。 


0 有 


琅 合 上 生 








表 21.5.1 上 海 华山 医院 皮肤 科 1983 一 2010 年 
住院 患者 中 药疹 比例 
年 份 住院 人 数 ”药疹 病例 ”百分数 (%) 
1983- 1990 2160 114 5.28 
1991 一 1995 1158 151 13. 04 
1996 -2000 3164 547 17. 29 
2001 一 2005 4131 687 16. 63 


2006 2010 7707 948 12. 30 





关于 敏 病 药物 ,与 20 世纪 60 年 代 统计 结果 不 同 ,90 
年 代 以 抗生素 类 占 首 们 (25 多), 调 其 中 以 头孢 音素 占 多 数 ; 
抗 痛风 药 ( 别 3 列 (25%); 上 其 余 依次 为 解 
热 镇 痛 药 (19.2%)、 镇 欧 抗 惊 肢 药 (13.5%) 及 售 胺 类 药 
(11.5%), 后 夫 均 为 出 气 牺 院 二 人 态 胺 由 时 哗 (SME 上 TMP， 















复方 新 诺 明 )。 此 外 .报道 较 多 的 有 呐 哺 唑 酮 ( 痢 特 灵 )、 非 
当 体 类 抗 炎 药 、 唉 嗪 类 药 、 普 重卡 因 、 免 疫 抑制 剂 及 血清 4 
物 制品 等 。 中 草药 制剂 诱发 的 药疹 及 其 他 不 良 反应 相对 

由 于 近 20 余年 来 新 药品 种 每 年 以 约 100 种 以 上 递增 ， 
其 引起 的 ADR 更 是 千变万化 。 实 际 上 ,几乎 任何 一 种 药 
物 都 可 能 在 一 定 条 件 下 诱发 ADR。 疾 病 在 不 断 地 发 展 , 药 
物 的 品种 在 不 断 地 增加 ,而 ADR 的 发 生 情况 也 在 不 断 地 
变化 ,这 个 矛盾 将 永远 存在 。 


【药物 进入 人 体 的 途径 】 

药物 可 通过 多 种 途径 进入 人 体内 引起 反应 。 这 些 途径 
最 常见 的 为 口服 ,其 次 为 注射 ,包括 血管 , 肌 内 、\ 皮 下 、 皮 内 、 
黏膜 下 关节 内 、 椎 管内 、 体 腔 内 、 损 害 局 部 注射 等 。 其 他 沿 
有 上 及 门 或 阴道 内 塞 入 .膀胱 或 阴道 冲洗 灌肠 、 亚 蒸 、 含 服 、 
皮 试 ( 划 痕 、 皮 内 ) 甚 至 皮肤 玫 膜 外 用 (如 药疹 、 药 水 、 滴 眼 
药酒 典 药 、 滞 口 药 等 )， OS 
《 因 外 用 药 引 起 的 皮肤 局 部 炎症 反应 通称 接触 性 皮炎 )。 
有 以 比较 隐蔽 的 方式 进入 体内 eee 
入 胎儿 的 身体 ,于 出 生 后 发 生 反应 ,或 因 饮 用 注射 过 青霉素 
的 奶牛 之 奶 ,发 生 青霉素 反应 ,或 因 食用 含有 防腐 剂 ,香料 


.Ff 








或 着 色 剂 的 粮 点 ,糖果 、 护 头 食品 及 饮料 等 引起 不 良 反 应 ， 
病 类 型 和 机 制 】 


众所周知 许多 ADR 属于 变态 反应 (allergy) .但 也 有 不 
少 是 通过 非 变 态 反 应 机 制 而 发 生 。 前 者 属于 真性 变态 或 免 
疫 反应 ,其 发 生 为 非 剂量 依赖 性 ,与 药理 作用 无 关 , 且 仅 发 
生 于 少数 特 应 性 易 感 者 . 称 之 为 不 可 预测 性 ADR; 后 者 的 
发 生 大 多 数 与 剂 基 相关 ,与 所 知 的 药理 作用 有 关 , 并 匡 在 所 
有 人 中 均 有 可 能 发 生 , 称 之 为 可 预测 性 ADR。 

(一 ) 变态 反应 ”为 了 更 好 地 理解 药物 引起 的 变态 反 
应 ,关键 是 应 当 弄 清 尼 敏 药 物 的 化 学 特性 及 其 代谢 。 据 目 
前 所 知 , 绝 大 多 数 药物 进入 体内 后 必须 经 过 "生物 活化 ” 
(Pioaetivation) 或 代谢 成 化 学 反应 产物 , 才 可 发 挥 它 应 有 的 
药理 作用 。 在 大 多 数 情况 下 ,反应 性 代谢 物 通过 解毒 (生物 
火 活 ), 致 药物 从 非 极 性 脂 溶性 化 合 物 变 为 易于 排出 的 极 性 
水 溶性 化 合 物 。 然 面 ,在 药物 代谢 出 现 异 常情 况 下 .代谢 物 
本 能 得 到 充分 的 解毒 , 则 可 导致 直接 的 毒性 作用 (direet 
toxicity) 或 免疫 介 导 过 敏 反 应 (imnmune-mediated hypersem- 
前 者 致 反应 性 代谢 物 与 盘 白 质 或 核酸 结合 .引起 
细胞 坏死 或 基因 变异 ;后 者 则 表现 为 反应 性 代谢 物 作为 于 
抗原 与 细胞 性 巨 分 于 共 价 结合 引发 免疫 反应 。 这 种 免疫 反 
应 可 以 是 直接 针对 尘 入 原 -载体 复合 物 或 药物 与 全 
折 质 结合 形成 的 新 的 抗原 决定 秘 。 这 种 引发 的 反应 可以 是 
抗体 介 导 的 、 江 细胞 介 导 的 或 琴 普 著 有 。 

通过 反应 性 药物 代谢 物 介 导 的 ADR 的 发 
其 临床 表现 取决 于 多 种 因素 ,包括 药物 的 化 学 









sitivity) 。 











和 发展 及 
` 药 物 代 
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谢 的 个 体 差 异 以 及 靶 细 胞 巨 分 子 特性 等 。 
物 究竟 将 会 
能 预测 。 

皮肤 作为 人 体 的 最 大 器 官 . 在 药物 代谢 中 有 着 举 足 轻 
重 的 作用 ,一 方面 皮肤 含有 参与 药物 代谢 酶 的 细胞 ,如 中 性 
粒 细胞 、 单 核 细胞 及 角质 形成 细胞 ; 另 一 方面 皮肤 也 是 一 免 
疫 活 性 器 官 ,含有 Langerhans 细胞 及 树 突 状 细胞 ,起 到 药 
物 抗原 决定 徐 的 抗原 提 呈 作用 。 可 以 设想 药物 的 代谢 活性 
与 皮肤 免疫 应 答 反 应 的 结合 可 能 说 明 为 何 皮肤 是 ADR 中 
最 常 受 累 的 器 官 。 

(二 ) 非 变态 反应 

1. 药理 作用 ”如 烟 酸 引起 的 面部 潮红 , 米 帕 林 ( 阿 的 
平 ) 引 起 的 全 身 皮 肤 黄 染 , 糖 皮质 激素 引起 的 中 枢 性 兴奋 
抗 组 胺 药 、 镇 静安 眠 药 引 起 的 嗜睡 等 。 这 类 反应 主要 是 由 
ee a 

2. 毒性 作用 ”如 甲 揪 蝶 叭 引起 的 肝脏 损害 和 肖 艇 造 j 
血 功能 抑制 , 急 答 素 引 起 的 血液 白细胞 减少 , 链 姓 素 引 起 的 
听力 障碍 ,阿司匹林 直接 刺激 胃 黏 膜 引 起 的 胃 出 血 、 明 溃疡 
等 。 这 类 反应 主要 是 因为 所 用 剂量 过 大 所 致 :也 有 可 能 和 
患者 的 肝 肾 功能 不 全 有 关 。 

3. 特异 质 反 应 (idiosyncrasy) ”如 奎 宁 
胺 类 药 引起 的 溶血 性 贫血 等 。 这 类 反应 仅 发 生 于 极 少数 在 
遗传 上 存在 某 些 异常 因素 的 人 。 

4. 累积 性 反应 和 沉积 作用 如 长 期 接触 多 环 芳香 烃 
类 或 三 价 砷 化 物 引 起 皮肤 角 化 及 上 皮 瘤 ,芳香 胺 药物 、 食 品 
添加 剂 诱发 膀胱 或 肝脏 肿瘤 ,磺胺 结 品 阻 塞 肾 小 管 引 起 血 
尿 、 Sr 


一 种 反应 性 代谢 
引起 直接 毒性 还 是 引发 免疫 介 导 过 敏 反应 常 不 





引起 的 耳鸣 , 倘 






线 ) 后 I 起 光化学 


应 OE eae 








6. 生态 失衡 (ecologic imbalance) 或 菌 群 失 调 如 长 期 
单独 或 联合 应 用 大 旺 抗 生 素 、 粮 皮质 激 索 、 免 疫 抑 制剂 等 
可 产生 下 列 情 况 :@ 抗 生 素 特别 是 广 谱 抗生素 的 天 量 应 用 |， 
可 使 电 内 获 群 之 间 失 去 平衡 ,以 致 平常 存在 的 条 件 效 辣 菌 ， 
如 让 念珠 菌 竹 将 ,产生 皮肤 或 内 脏 白 ; 纺 当 产 
生 索 的 获 任 被 毁灭 后 .可 引起 紫 旨 = 
市 激 后 .活力 增强 .即使 在 冬季 也 可 发 生平 难以 见 到 的 大 
面积 体 购 .这 类 因 生 态 失 衡 所 引 直 的 现象 又 称 为 药物 的 继 
发 反应 或 间接 反应 。 些 外 .药物 的 硬 药 反应 和 成 六 反应 水 
逢 归 届 于 药物 的 继 发 反应 。 

7. 酶 系统 的 亲 乱 ”很 多 药物 的 作用 强度 和 持久 性 . 受 
de ne 上 的 影响 。 某 些 2 
让 De i, 




















8 而 要 不 
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患者 体质 上 的 个 体 差异 。 少 数 人 在 使 用 少量 洋 地 黄 时 即 可 
出 现 洋 地 黄 化 的 表现 。 

9. 生物 向 性 ” 某 些 药物 对 某 些 组 织 和 器 官 有 特殊 的 
亲和力 即 生物 向 性 ,因而 发 挥 其 伤害 作用 如 砷 剂 易 伤 肝 , 孙 
剂 易 伤 肾 , 大 量 锁 剂 易 伤 心 胜 , 大 量 抗 癌 药 物 易 损伤 造血 系 
统 , 侍 宁 、 链 霉 素 特别 是 双 氨 链 每 素 . 卡 那 答 素 等 易 损伤 听 

10. 诱发 某 些 皮肤 病 ” 如 讲 屈 唆 、 普 伪 卡 因 上 胺 、 异 烟 
腓 \ 莱 妥 英 钠 等 可 诱发 系统 性 红斑 狼疮 样 症候 群 ,了 DD- 青 答 
胺 、 卡 托 普 利 等 可 诱发 天 疱 疮 症候 群 。 

(三 ) 影响 因素 

1. 遗传 及 体质 因素 ”个 人 有 过 敏 性 疾患 史 者 ,其 药物 
过 敏 发 生 率 较 无 过 丝 史 者 高 4 一 10 倍 : 亲 代 有 过 敏 史 者 , 药 
物 过 敏 发 生 率 较 亲 代 无 过 敏 史 者 高 1 倍 ;有 特 应 性 体质 家 








近年 研究 资料 显示 遗传 因素 是 一 些 重症 药物 反应 的 预 


测 标志 , 如 对 抗 HIV 药物 阿 巴 卡 韦 (abacavir) 过 敏 与 


HLA-B* 5701 高 度 相关 ;在 中 国 汉族 人 中 国 卡 马 西 平 引 起 
的 SS 或 TEN 与 HLA-B* 1502 密切 关联 。 在 抗 结核 药 
物 诱发 的 药疹 中 亦 显示 遗传 的 多 态 性 。 

此 外 ,营养 不 良 或 贫血 者 应 用 一 些 免 疫 搞 制剂 或 抗 癌 
药 易 发 生 ADR; 精神 紧张 .情绪 不 佳 者 用 药 也 易 发 
生 ADR。 

2. 药物 化 学 特性 ”药物 的 化 学 结构 不 同 ,其 致 敏 性 不 
同 。 一 般 而 论 ,高 分 子 量 生物 制品 较 低 分 子 量 化 学 药物 容 
易 敏 敏 ;有 机 性 化 学 药物 较 无 机 性 化 学 药物 容易 致 敏 ; 人工 
合成 药物 较 天 然 药 物 容易 致 钙 ; 重 金属 盐 类 药物 较 轻 金属 
盐 类 药物 容易 致 敏 ;在 卤素 化 学 药物 中 ,碳化 物 较 省 化 物 容 
易 致 敏 , 而 氮 化 物 极 少 致 敏 。 

此 外 ,一 种 药物 导致 过 做 ,并 非 决定 于 该 药物 的 全 部 组 
成 部分 ,而 往往 只 决定 于 该 药 中 某 一 特定 的 化 学 结构 , 即 搞 
原 决 定 筷 (antigenic determinant) 。 因 此 ,在 一 些 不 同 药物 
之 间 由 于 具有 相同 的 抗原 决定 秘 , 即 可 发 生 交 叉 敏感 

普 著 胶 结构 ， 























捧 内 晓 与 异 丙 唆 , 均 具 有 盼 克 本 第 一 代 头 
抱 苦 素 发 生 交叉 过 敏 率 可 第 二 代 、 第 





三 代 发 生 交 又 过 敏 的 几率 则 明显 减少 。 

3, 制剂 ”如 油 剂 青霉素 较 水 剂 青 霉 索 容易 致 敏 , 非 结 
前 型 胰岛 素 较 结晶 型 容易 致 敏 , 据 分 析 这 种 情况 可 能 与 其 
峰 形 剂 有 关 。 事 实 上 ,几乎 所 有 药物 制剂 多 含有 多 种 不 同 
的 赋 形 剂 或 添加 剂 ,其 中 诸如 某 些 高 分 子 油脂 , 溶 某 等 都 有 
可 能 成 为 致 伍 因 素 。 药物 制 剂 中 因 制 作 工 艺 问题 可 能 混 人 











茶 些 杂质 , 亦 可 能 成 为 引发 ADR 的 潜在 因素 。 
4. 给 药 途 径 ”一般 而 论 ,药物 外 用 比 内 服 比较 容易 引 
上 反 应 ,如 磺胺 类 、 抗 组 胺 类 药物 即 有 此 情况 :注射 比 口服 


较 易 引起 反应 .如 抗生素 类 。 皮肤 试验 ( 划 痕 , 皮 内 作 限 结 
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膜 滴 药 个 可 引起 过 敏 性 休克 等 严重 反应 。 

5. 用 量 与 疗程 ”用 药剂 量 过 大 可 能 引起 ADR 甚至 致 
死 。 一 些 药物 即使 毒性 较 低 ,但 若 需 长 期 用 药 者 ,如 一 些 瘤 
症 患 者 接受 化 疗 药物 . 因 长 期 应 用 而 引起 各 种 ADR 亦 相 
当 多 见 。 此 外 ,对 于 有 过 敏 体质 的 人 ,同一 种 药物 的 反复 频 
繁 应 用 ,或 几 种 药物 的 联合 应 用 ,引发 药物 不 良 反应 的 可 能 
性 势必 增加 ,出 现 交 叉 过 敏 或 多 元 性 过 人 敏 。 

6. 药物 的 错 用 、 滥 用 和 误 用 “这些 当 属意 外 的 不 正常 

7. 外 界 环境 “如 病毒 感染 可 导致 患者 对 氮 玉 西林 发 
生 过 丝 反 应 ;部 分 药物 用 后 经 日 光 、 紫 外 线 照 射 后 可 诱发 光 





【 变 应 性 ADR 的 基本 特性 】 

L 药物 过 敏 与 患者 的 过 敏 性 体质 有 一 定 联系 药物 
过 人 敏 者 有 比 正 常人 更 高 的 本 人 或 家 庭 过 丝 史 发 生 率 。 

2， 药物 过 敏 为 后 天 获得 的 特异 性 免疫 应 答 ” 灌 经 六 
与 同 种 药物 多 次 接触 的 致 敏 过程 , 即 首次 或 再 次 发 生 过 
敏 反应 常 需 一 定 的 潜伏 期 。 一 般 而 论 首次 用 药 ,其 过 丝 
反应 常 发 生 在 连续 用 药 4 一 20 天 ,平均 8 一 9 天 之 后 ; 若 为 
再 次 用 药 且 先前 已 经 致 敏 者 ,其 过 敏 反应 常 在 用 药 后 1 一 
2 天 ,多 在 24 小 时 内 发 生 , 且 仅 微量 药物 即 可 使 过 敏 症状 
再 发 ,如 青霉素 皮 试 ( 含 几 个 至 几 十 个 单位 将 窒 素 ) 可 至 
过 敏 性 休克 。 

3. 发 病 均 具 较 典 型 的 工 一 W 型 的 过 敏 性 症状 和 体征 
药物 过 敏 与 其 他 过 化 性 疾患 相似 ,所 出 现 的 证 状 与 体征 往 
往 具 有 过 丝 的 特征 ,可 以 表现 为 1 一代 型 反应 的 任何 一 型 ， 
也 可 以 一 种 类 型 反应 为 主 兼 有 其 他 类 型 表现 。 

4. 采用 抗 过 敏 药物 治疗 有 效 “” 对 轻型 过 敏 反应 患者 ， 
应 用 抗 组 胶 药 物 即 可 治愈 ,重型 患者 及 时 采用 糖 皮质 激素 
常 可 获得 良 效 。 


【临床 类 型 及 表现 】 

药物 不 良 反应 的 复杂 性 在 于 一 种 药物 可 以 引起 多 种 不 
同类 型 的 临床 表现 。 反 之 ,许多 不 同 药物 可 以 引起 相同 或 
相似 的 厅 良 反应 。 本 章 仅 就 比较 常见 的 与 免疫 应 答 相关 的 
类 型 及 其 表现 介绍 如 下 ， 

(一 ) 固定 性 红斑 (fixed drug eruption) “又 称 问 定 疹 。 
这 是 药疹 中 常见 日 最 易 诊断 的 一 种 ， 在 笔 玫 诊治 的 药 闯 中 
占 34. 98 欠 。 致 病 药物 较 多 ,常见 者 主要 为 磺 胶 类 药 、\ 解 热 
镇 痛 药 和 和 镇静 安眠 药 。 磺胺 类 药 中 以 SMZ 十 TMP 为 多 
见 。 镇 静安 眼 药 中 以 巴 比 妥 类 为 多 见 。 

典型 的 皮疹 常 为 圆 形 或 柚 圆 形 水 肿 性 紫色 红斑 , 严 息 
的 班 上 有 大 疱 , 边 缘 鲜 明 , 直 径 一 般 为 1 一 2cm。 常 为 一 个 ， 
间或 数 个 ,分 布 不 对 称 。 可 发 生 于 任何 部 位 , 亦 可 局 限于 蔡 
腊 。 层 黏膜 和 外 生殖 器 可 单独 发 生 或 同时 累及 。 发 生 于 此 
处 时 容易 糜烂 ,产生 痛感 。 复 发 时 常 在 原 发 疹 处 复发 ,但 损 














害 可 扩大 ,并 可 增发 新 疹 。 除 瘙痒 外 , 间 伴 或 高 或 低 的 发 
热 。 愈 后 留 下 黑 褐色 色素 沉着 斑 . 可 经 久 不 退 。 

大 多 数 病例 可 根据 病史 找 出 致 病 药物 。 目 前 最 可 靠 的 
寻 因 方法 还 是 口服 激发 试验 ,通常 以 可 疑 药物 单一 用 量 的 
17/10~1/4 即 可 。 

(二 ) 麻疹 样 疹 (morbilliform eruption)/ 猩 红 热 样 疹 
在 药疹 中 是 最 常见 的 一 型 ,几乎 
任何 药物 均 可 引起 。 常 于 用 药 后 1 一 2 周 内 发 生 , 偶 于 停 药 
后 几 天 发 疹 。 发 病 突然 . 常 伴 以 避 寒 发热、 头痛 全身 不 适 
等 。 皮 疹 开 始 为 小 片 红斑 及 斑 丘 疹 , 从 面 . 颈 上肢、 躯干 向 
下 发 展 , 快 的 24 小 时 , 慢 的 3 一 4 天 可 以 遍布 全 身 , 呈 水 肿 
性 鲜红 色 , 广 泛 而 对 称 。 以 后 皮疹 增多 扩大 ,相互 融合 。 在 
达到 高 潮 时 ,可 以 从 面部 到 足 部 ,酷似 猩红热 或 麻疹 的 皮 
疹 。 但 患者 一 般 情况 较 好 , 虽 发 高 热 , 并 无 其 他 显著 不 适 ， 

扫 或 麻 疙 的 其 他 症状 和 体征 。 此 后 ,病情 开始 好 

转 ,体温 逐渐 下 降 ， 皮疹 从 鲜红 色 变 为 淡 红 色 . 继 而 大 片 脱 
ee et er 
正常 。 全 程 一 般 不 超过 1 个 月 。 内 脏 一 般 不 累及 。 如 未 能 
及 时 停 用 致 化 药物 可 发 展 为 剥脱 性 皮炎 等 重型 药疹 。 

最 常见 的 致 敏 药物 有 青霉素 类 , 非 当 体 类 抗 炎 药 、 磺 胺 
类 药 . 抗 惊 厥 药 及 别 顺 醇 等 。 

本 型 药疹 的 发 生机 制 尚 不 十 分 清楚 ,药物 特异 性 工 淋 
巴 细 胞 介 导 的 迟 发 型 变态 反应 可 能 起 主要 作用 。 

到 目前 为 止 , 尚 无 可 靠 的 检测 本 型 致 敏 药物 的 试验 方 
法 ,皮肤 划 痕 、 挑 刺 试验 几 无 诊断 价值 。 

(三 ) 荨 麻疹 (urticaria) /血管 性 水 肿 ( angioedemay) 
是 药疹 中 常见 的 类 型 之 一 。 皮 次 以 突 发 辣 痒 性 红斑 性 风 团 
样 损害 为 特征 , 常 星 泛 发 性 分 布 ,大 小 、 形 状 不 一 ,可 持续 儿 
小 时 ,少数 可 存在 24 小 时 以 上 ,但 常 此 起 彼 伏 。 血 管 性 水 
肿 , 常 局 限于 眼 险 上层、 咽喉 黏膜 处 ,持续 时 间 常 达 1 至 数 
叫 ,局 部 痒 感 不 明显 。 

本 型 药 痛 的 发 生机 制 有 变 应 性 及 非 变 应 性 丙种。 以 青 
aaa 
应 性 昔 麻 疹 , 通 过 药物 或 其 代谢 物 特异 性 IgE 抗体 介 
除 工 型 机 制 , 莓 麻疹 亦 可 见于 药物 诱发 的 阵型 反应 (血管 
及 血清 病 型 ) ,阿司匹林 及 非 省 体 类 抗 炎 药 是 诱发 非 变 应 性 
等 麻疹 最 常见 的 原因 ,是 通过 改变 前 列 腺 素 代 谢 、 促 进 肥 大 
细胞 脱 颗 粒 的 结果 。 其 他 如 放射 显影 剂 .阿片 制剂 , 简 箭 毒 
碱 及 多 甜 菌 素 B 等 亦 可 诱发 非 变 应 性 莓 麻 疹 。 血 管 紧张 
素 转 换 酶 抑制 剂 可 诱发 血管 性 水 肿 。 

点 刺 或 划 痕 试验 对 菜 些 变 应 性 荨 麻疹 诊断 有 一 定价 
值 。 目 前 ,已 有 可 供 皮 试 的 青 器 素 及 其 降解 产物 变 应 原 试 
剂 制 成 ,可 用 于 患者 特异 性 IgE 抗体 检测 。 

(四 ) 多 形 红斑 (erythema multiforme,EM)/ 重 症 多 形 
红斑 (EM major)/Stevens-Johnson 综合 
Syndrome,SJS) 








(scarlatiniform eruption) 














征 ( Stevens-Johnson 
EM 以 常 具 有 多 形 性 损害 为 特点 ,可 有 水 
肿 性 广 疹 、 丘 疹 及 疱疹 .出 现 虹 膜 样 损害 为 其 由 型 表现 。 皮 
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疙 好 发 于 四 肢 远 端 , 较 重 者 可 累及 面 颈 及 躯干 部 , 常 对 称 分 
布 。EM 中 约 80%% 为 轻型 患者 。 如 有 大 疱 、. 坏 死 , 并 有 了 眼 、 
口腔 及 外 生殖 器 办 及 , 伴 发 热 等 全 身 症状 , 则 属 重症 多 形 红 
斑 。SJS 的 表现 与 EM major 近似 ,病情 更 严重 ,可 出 现 紫 
疗 、 成 片 表 皮 和 剥脱 ( 委 10%% 体 表面 积 ) .露出 鲜红 糜烂 面 .但 
少 有 典型 虹膜 样 损害 。 致 病 药物 中 常见 的 为 磺胺 类 、 青 短 
素 类 , 非 储 体 类 抗 炎 药 , 抗 惊 磁 药 及 别 嗓 醇 等 。 

研究 提示 本 型 药疹 发 生 与 药物 代谢 的 解毒 过 程 异常 改 
变 有 关 , 有 的 则 属 直接 细胞 毒 作用 ,也 有 些 研究 资料 显示 免 
疫 性 机 制 参与 发 病 ,在 患者 已 可 检测 出 药物 特异 性 工 淋巴 
细胞 。 

本 型 主要 依靠 临床 表现 作出 诊断 , 皮 损 活检 及 直接 免 
疫 菊 光 检测 可 有 助 于 排除 其 他 免疫 性 大 疱 病 。 

(五 ) 大 疱 性 表皮 坏死 松 解 型 (bullous epidermo-necrol- 
ysis,BENL) 是 上 海 华山 医院 皮肤 科 在 1958 年 首次 遇见 ， 
的 一 种 重型 药疹 ,20 世纪 60 年 代 和 90 年 代 我 科 分 别 报道 
4 例 和 43 例 ,后 者 占 同期 住院 药疹 患者 的 16. 4%。 据 笔者 
对 这 类 病例 的 观察 及 资料 分 析 . 国 内 外 文献 所 报道 的 中 毒 
性 表皮 坏死 松 解 症 (TEN) 与 笔者 所 报道 的 BENL 实 为 同 

一 性 质 的 病症 ,笔者 认为 采用 BENL 似 更 能 确切 地 反映 出 
该 型 药疹 的 属性 和 特点 。 

本 型 药疹 的 特点 为 :起 病 急 , 皮 疹 多 于 起 病 后 1 
大 累及 全 身 ;@ 皮 疹 开 始 为 弥漫 性 鲜红 色 或 紫红 色 斑 片 , 迅 
即 出 现 松 弛 性 大 疱 ,Nikolsky 征 阳性 ,表皮 剥脱 范围 超过 体 
表面 积 30%, 重 者 儿 乎 全 身 表皮 似 腐肉 外 观 . 稍 擦 之 即 破 ; 
@ 眼 ,口腔 、 盟 及 外 生殖 器 等 条 膜 常 受 累 (90%);Q@ 均 伴 发 
热 , 常 在 39 一 40C 左 右 , 肝 、 肾 \ 心 , 脑 \ 胃 肠 等 脏 器 常 有 不 
同 程度 损害 ;@ 如 无 并 发 症 .历时 + 周 左 右 (30.6 士 13.7 
天 ) 可 痊愈 ;@ 预 后 较 差 ,如 未 及 时 抢救 ,多 于 10 一 14 天 左 
右 死亡 ,病死 率 为 25. 6%。 

常见 致 敏 药物 为 青霉素 .头孢 菌 素 `.SMZ 十 TMP 、 别 叶 
醇 . 葵 巴 比 妥 、 解 热 镇 痛 药 等 。 

本 型 药疹 的 发 生机 制 与 上 述 SS 一样. 既 有 细胞 毒 作 
用 .又 有 免疫 性 机 制 参与 。Paul 等 (1996 年 ) 研 究 发 现在 
TEN 患者 皮 损 内 出 现 较 多 凋 亡 的 角质 形成 细胞 .提出 细胞 
凋 亡 作为 角质 形成 细胞 坏死 机 制 的 设想 。 免 疫 组 化 研究 发 
现在 患者 表皮 中 CD8 及 巨 噬 细 胞 占 明 显 优势 ,TNF 增 
加 。 已 知 TNF 及 细胞 毒 工 细胞 可 诱发 细胞 凋 亡 。 

(六 ) 剥脱 性 皮炎 (exfoliative dermatitis) ”是 重 

一 。 据 上 海 华山 医院 皮肤 科 资 料 统计 ,本 型 占 门 
就 诊 者 的 2.55。 5 疹 病 例 的 9. 6%。 
效 的 特 ， 为 ， 中 潜伏 期 长 , 常 在 1 个 月 以 上 ; 
加 病程 民 . 常 达 1 一 3 个 月 左右 :时 预后 严重 ;四 全 病程 可 分 
为 四 期 :前 驱 期 :出现 皮 睦 红 斑 、 辣 
期 :皮疹 多 从 面 颈 部 开始 .逐渐 闻 下 发 
身 . 皮 疹 表 现 为 大 片 水 肿 性 红 斌 . 面 妈 
液 , 结 闸 : 恢 复 期 :皮肤 红色 消退 ， A 六 呈 鳞 生 
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样 ,最 后 恢复 正常 ;@ 病 程 中 常 伴 发 热 ,淋巴 结 肿 大 及 内 脏 
损害 (以 肝炎 为 多 见 );@@ 外 周 血 常见 嗜 酸 性 粒 细胞 增高 及 
非典 型 性 淋巴 细胞 出 现 。 

常见 致 敏 药物 有 青霉素 、 链 上 每 素 、 头 移 菌 素 . 别 叮 醇 、 捧 
两 嗪 、 匠 巴 比 妥 、 氨 茉 砚 , 保 秦 松 、 对 氨基 水 杨 酸 等 。 

(七 ) 血清 病 型 反应 (serum sickness-like reaction) 这 
是 血液 循环 中 抗原 -抗体 复合 物 引起 的 亚 型 变态 反应 。 它 
的 临床 特点 是 发 热 , 茜 麻疹、 关节 痛 和 淋巴 结 肿 大 ,一 般 在 
注射 异种 血清 6 一 12 天 后 发 病 。 非 蛋白 质 药 物 如 青丝 业 、 
叶 喃 唑 酮 亦 为 致 病 的 常见 原因 。 这 种 反应 与 一 般 药物 反应 
的 不 同 之 处 在 于 第 一 次 给 药 后 ,经 过 6 一 12 天 的 潜伏 期 , 形 
成 的 抗体 与 仍 存留 于 血液 中 的 抗原 起 反应 ,形成 中 等 大 小 
抗原 - 抗 休 复合 物 , 沉 积 于 全 身 滤 过 性 器 官 (如 肾 ) 的 小 血管 
基底 膜 ,激活 补体 ,产生 局 部 坏死 性 血管 炎 (Arthus reac- 





pe tion) ,这 是 本 病 发 生 的 病理 基础 。 


开始 时 可 能 在 注射 部 位 发 生 瘙 痒 ,红斑 和 水 肿 。 发 生 
+ 本 病 的 发 生 取 决 于 





| 皮疹 的 约 90 吧 , 且 常 为 先 发 症 状 。 不 过 


”血液 中 抗原 过 多 的 程度 ,如 注射 异种 血清 100ml 的 90 喷 发 


病 , 而 注射 10ml 的 只 有 10%% 发 病 。 以 等 麻疹 和 血管 性 水 
肿 最 多 匈 , 偶 有 发 生 猩 红 热 样 红斑 .麻疹 样 红斑 、 多 形 红斑 
和 紫癜 的 。 发 热 可 轻 可 重 ,可 伴 头 痛 和 不 适 。 约 有 50% 发 
生 关 节 炎 ,多 累及 膝 、 中 、 跪 等 大 关节 。 血清 注射 处 的 局 
淋巴 结 肿 大 ,有 压痛 。 

所 有 上 述 症 状 均 可 发 生 , 或 只 发 生 1 一 2 种 ,可 持续 数 
日 至 数 周 , 平 均 约 1 周 , 但 荨 麻疹 可 能 持续 很 久 。 

( 八 ) 光敏 性 药疹 (photosensitive drug eruption) ”可 诱 
发 光敏 性 药疹 的 药物 其 多 .其 中 较 常 见 的 有 非 储 体 类 抗 炎 
药 ,SMZ 十 TMP 及 其 他 磺胺 类 、 哗 嗪 类 四环素 类 、 级 丙 暴 、 


胺 碘 酮 , 蔡 普 生 及 硅 尼 丁 等 。 因 药物 诱发 的 光敏 疹 多 数 由 光 
毒 作用 所 致 。 一 般 情 况 下 ,于 首次 用 药 后 即 可 发 生 , 其 反应 


的 闫 重度 与 皮肤 组 织 内 药物 含量 有 关 。 皮 损 以 面 颈 及 手背 
等 曝光 部 位 为 主 。 光 毒性 反应 以 边缘 清楚 的 水 肿 性 红斑 为 
主 , 伴 灼 热 感 ; 光 变 应 性 反应 以 湿疹 样 表现 为 主 , 伴 冶 痒 感 。 
( 九 ) 细胞 因子 反应 (adverse reaction to ie 在 
ee 常 引 起 皮 肤 反应 ,包括 在 注 朱 
起 局 部 炎症 和 和 (或) 皮肤 淡 疡 ,在 全 身 引起 泛 发 性 红斑 ,丘疹 
性 皮 小 。 如 粒 细胞 集落 刺激 因子 (G-CSF) 可 诱发 Sweet 综 
合 征 或 大 疱 性 坏 盖 性 脓 皮 病 ;G-CSF 及 粒 - 巨 叭 细胞 集落 刺 
激 因子 (GM-CSF) 可 致 白细胞 破碎 性 血管 炎 的 病情 加 重 ; 
IFN-a、IFN-Y 及 G-CSF 可 致 银 必 胃病 加 重 ; IL-2 党 引起 弥 
如 性 红斑 性 皮疹 ,多 数 为 轻 至 中 度 ， a TEN 样 
反应 .还 可 有 冶 痒 ,面部 潮红 、 阿 弗 他 口 炎 及 舌 炎 < 多 
了 2 皮下 注射 还 可 引起 注射 部 位 的 结 节 性 或 坏死 性 反应 。 
(十 ) 药物 超 敏 综合 征 (drug hypersensitivity syndrome) 
本 症 义 称 药物 反应 伴 足 酸性 粒 细 胞 增多 和 系 ,是 重 
症 ADR 之 一 . # 嫁 .党 
省 .关节 首 , 啊 炎 
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图 皮 次 大 多 表现 为 麻疹 样 . 猩 红 热 样 或 紫 首 , 重 者 可 发 展 为 
全 身 剥 脱 性 皮炎 等 ;@ 内 脏 损害 多 , 尤 以 肝炎 报 常 见 , 亦 可 有 
肾炎 肺炎、 心肌 炎 . 多 伴 淋巴 结 肿 大 ;@@ 血 液 嗜 酸性 粒 细胞 
高 ( 宇 1. 0X10?/D) .淋巴 细胞 增高 伴 不 典型 细胞 (二 5%)， 
肝 酶 增高 ;他 病程 迁延 , 易 反复 ,病死 (10%)。 

本 症 发 生机 制 尚 不 十 分 清楚 ,目前 多 认为 可 能 首先 是 
药物 性 代谢 物 与 体内 蛋白 质 组 分 相 结合 ,引发 工 细胞 活 
化 .继而 活化 的 工 细胞 激活 潜在 的 人 类 疱疹 病毒 6 型 


(HHV-6) ,诱发 本 症 。 

常见 致 敏 药 物 有 抗 惊厥 药 (苯妥英 钠 、 卡 马 西平 . 拉 葛 
三 嗪 )、 偶 胶 类 药 、 氨 茶 砚 、 别 叮 醇 、 米 诺 环 素 及 金 制剂 等 。 

ca ng 药物 诱发 的 系统 性 红斑 狼疮 样 症候 群 (drug 
induced SLE-like syndrome) 和 白 20 此 纪 60 年 代 初 期 发 现 
腓 届 哄 ( 有 峙 芋 达 哄 ) 可 以 引起 SLE 后 ,到 现在 为 止 ,已 有 50 
多 种 药物 可 以 诱发 本 病 , 如 普 多 卡 因 胺 、 蜡 烟 腓 、 茶 妥 英 钠 、 
哮 嘻 妥 因 、 青 筠 索 , 太 - 青 每 胺 、 链 答 素 、 四 环 素 、 灰 黄 答 素 、 磺 
胺 类 、 硫 氧 啼 啶 、. 甲 基 多 巴 、 对 氨基 水 杨 酸 、 保 泰 松 ` 羟 基 保 
泰 松 . 普 拉 洛 尔 、 人 振 丙 唆 、 扑 米 酮 (去 氧 芋 巴 比 妥 )、 三 甲 双 
酮 , 利 血 平 、 硅 尼 丁 胰岛素 、 卡 马 西 平等 ,其 中 以 前 4 种 ( 包 
括 肘 届 嗪 ) ,特别 是 消 + 卡 因 胶 引 起 发 病 的 最 多 ,在 服 此 药 
半年 的 患者 中 ,有 一 半 抗 核 抗 体 阳性 。 药物 引起 的 SLE 临 
床 表现 ,主要 为 多 关节 痛 、 册 痛 、 心包 炎 、 胸 膜 和 肺 部 症状 、 
发 热 、 失 重 、 夺 脾 和 淋巴 结 肿 大 、 腹痛 、 肢 端 发 绯 和 皮疹 。 狼 
疮 细胞 . 抗 核 抗体 , 抗 RNP 抗体 可 阳性 ,但 抗 dsDNA 抗体 
则 很 少 发 现 。 

本 病 与 自发 的 SLE 不 同 之 处 在 于 发 热 、 管 型 尿 、 显 微 
镜 下 血尿 和 氨 质 血 症 少 见 。 病 情 亦 较 轻 , 常 于 停 药 后 消失 。 
由 胖 屈 嗪 引起 的 ,在 症状 消失 后 ， 实验 室 检 查 发 现 可 持续 存 
在 几 个 月 至 儿 年 。 

发 病 机 制 尚 不 十 分 清楚 ,有 认为 与 进 传 因 子 有 关 ， 如 脐 
届 哄 或 异 烟 脐 的 绥 慢 乙酰 化 产生 SLE 样 症候 群 ; 有 认为 系 
上 述 药物 的 药理 作用 ; 另 一些 则 认为 是 免疫 反应 的 结果 。 












【诊断 与 鉴别 诊断 】 

药物 不 良 反应 的 范围 如 此 之 广 , 发 生 的 机 制 如 此 之 复 
杂 , 在 临床 上 缺少 特异 的 反应 模式 。 因 此 .要 明确 ADR 的 
诊断 ,有 时 非常 困难 ,需要 经 过 一 段 时间 的 随访 ,反复 论证 、 
分 析 , 方 可 确定 。 Ee 目前 诊断 仍然 主要 依靠 病 
史 和 皮疹 表现 ,而 非 实验 室 检 查 。 其 诊断 的 基本 要 
他 明确 的 近期 用 药 史 ,特别 Pen 2 一 3 周 内 的 用 
况 ;@ 有 一 定 规律 性 的 潜伏 期 ， 此 有 助 于 分 析 可 能 到 多 
物 ;@ ri 和 A 凡 速 ;人 D 皮 
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上 it 

i 觉 尚好 ;人 @ 自 限 性 病程 :一 - 般 2 一 4 周 可 
;全 血液 魏 细胞 总 数 常 增高 -但 中 性 粒 








细胞 分 类 计数 无 明显 升 高 , 嗜 酸性 粒 细胞 可 增高 ;@ 注 意 和 
一 些 发 疹 性 传染 病 相 鉴 别 。 
已 用 于 ADR 的 实验 诊断 方法 很 多 .有 些 试验 可 能 对 
某 一 种 变 应 性 类 型 的 ADR 具有 一 定 敏 感性 和 特异 性 ,如 ; 
Q@ 皮 肤 划 痕 、 点 刺 Cprick) 或 皮 内 试验 :阳性 反应 提示 皮肤 
对 该 药 过 敏 , 但 口服 或 注射 给 药 不 通过 皮肤 ,可 不 引起 反 
应 。 另 一 方面 , 皮 试 阴性 后 给 药 发 生 反 应 的 亦 非 少见 。 上 
海 华山 医院 皮肤 科 曾 报道 的 225 例 青 老 素 药疹 
试 阴性 后 给 药 引起 的 。 再 者 , 皮 内 试验 危险 性 与 再 暴露 斌 
验 基本 一 样 , 进 行 前 要 采取 预防 措施 。 再 则 ,对 某 些 药物 反 
应 的 患者 , 常 不 一 定 对 该 药 本 身 而 是 对 它 的 代谢 产物 过 敏 。 
青 每 素 的 反应 . 常 是 对 它 的 衍生 物 青竹 酸 基 团 而 不 
4 青霉素 本 身 过 敏 。 还 有 的 药疹 是 对 药物 制剂 所 含 其 他 
辅料 而 不 是 对 药物 本 身 的 反应 。@@ 特 异性 淋巴 细胞 转化 试 
验 。@ 放 射 性 变 应 原 吸附 试验 (RAST) 或 酶 联 免疫 吸附 斌 
验 (ELISA) 检 测 血 清 内 针对 致 敏 药物 的 IgE 类 抗体 。 


【治疗 】 

(一 ) 治疗 原则 

1. 停 用 一 切 可 疑 的 致 病 药 物 “这 是 ADR 发 生 后 应 当 
立即 采取 的 措施 .如 同时 在 用 几 种 药 . 则 应 根据 药物 的 臻 敏 

特性 ,潜伏 期 及 临床 反应 加 以 分 析 , 区 别 对 待 。 

2. 加 强 支 持 疗法 ”其 目的 是 让 患者 尽 可 能 避免 各 种 
次 生 的 有 害 因 素 , 使 患者 顺利 度 过 危险 期 以 利于 康复 。 具 
体 措施 包括 卧床 休息 ,适宜 的 室温 和 光线 , 富 于 营养 的 饮 
食 , 严 格 消毒 隔离 ,防止 继 发 ,加 强 排泄 和 延缓 药物 的 
吸收 等 。 如 有 情绪 不 稳 , 宜 予 善意 解说 .消除 顾虑 。 

(二 ) 对 症 治疗 ”可 根据 病情 表现 和 严重 程度 不 同 采 
取 相 应 措施 。 

1 轻型 药疹 ”酌情 选用 1~2 种 抗 组 胺 药物 ,维生素 
C, 硫 代 硫 酸 钠 .葡萄 糖 酸 钙 等 非特 异性 抗 过 敏 药物 即 可 。 
如 皮疹 较 多 、 痉 痒 明 显 或 伴 低热 者 , 除 用 上 述 药 物 外 ,可 加 
用 泌 尼 松 , 按 0.5~lmg/(kg。d) 分 3 一 4 次 口服 ,直至 皮疹 
停止 发 展 时 再 逐步 减 量 。 

2. 中 、 重 型 药疹 ” 指 皮疹 广泛 ,明显 , 伴 38 一 39C 或 更 
高 热度 ,毒性 症状 明显 和 (或 ) 伴 内 脏 损 害 者 .包括 重症 多 形 
红 玫 、 大 疱 性 表皮 坏死 松 解 型 .剥脱 性 皮炎 .药物 超 丝 综 合 
征 以 及 其 他 类 型 中 症状 严重 患者 。 鉴 于 中 , 重 增 药疹 患者 
病情 较 重 , 易 出 现 并 发 症 , 必 须 及 早 治疗 。 对 危重 患者 , 尚 
南 组 织 力 量 进行 抢救 。 

(1) 糖 皮 质 激素 :应 及 星 、 足 基 使 用 。 常 用 氧化 可 的 松 
《或 琥珀 氧化 可 的 松 )200~500mg 或 申 泌 尼 龙 40 一 120mg 
加 入 至 5 中 一 10 色 葡萄 精液 1000~ 一 2000ml, 闻 脉 滴 注 ,每 日 
1 次 或 分 2 次 给 予 。 在 以 上 给 药 中 常 同 时 加 用 氛 化 钾 1 一 
2g、 维 生 素 C2~-3g。 

在 应 用 激素 治疗 中 必须 注意 以 下 几 点 
缓 盆 ,必要 时 需 保持 24 小 时 




























:中 欧 滴 速度 宜 
程 中 勿 随意 改 






连续 滴 注 ;@ 疗 


第 五 章 ”药物 不 良 反应 与 药疹 


换 制 剂 品种 ;@ 勿 突然 改变 给 药 途 径 . 如 欲 改 变 应 采取 逐渐 
更 蔡 方式 ; 田 当 病情 稳定 、 好 转 , 激 素 减 量 宜 采 取 逐 步 递 减 ， 
即 每 次 减 量 应 为 当日 总 量 的 1/10 一 1/6 ,每 减 一 次 应 观察 
3 一 4 天 再 考虑 下 一 次 减 量 :@ 病 程 迁 延 易 反复 者 需 酌 情 用 
一 段 时 间 维 持 量 ;@ 密 切 注 意 可 能 发 生 的 激素 不 良 反应 。 

对 危重 患者 有 时 采用 大 剂量 糖 皮质 激素 冲击 疗法 
(pulse therapy) 。 

(2) 抗生素 :及 时 有 效 地 控制 伴 发 感染 对 重型 药疹 至 
关 重 要 。 原 则 上 宜 选 用 一 些 相 对 而 言 较 少 致 敏 且 抗菌 谱 较 
广 的 抗生素 。 但 需要 注意 的 是 药疹 患者 原 已 处 于 敏感 状 
态 , 即 使 采用 与 敏感 药物 在 结构 上 完全 不 同 的 药物 . 亦 可 能 
诱发 新 的 过 敏 反 应 。 因 此 笔者 认为 如 患者 一 般 情况 较 好 ， 
且 无 任何 伴 发 感染 的 迹象 ,可 不 必 加 用 抗生素 。 

(3) 调整 好 血 容量 及 电解 质 平衡 :根据 皮 损 渗 液 情况 、 
尿 量 及 进食 情况 及 时 调整 补液 量 ,成 人 一 般 为 2000 一 
3000ml/d。 定 期 测定 血 钾 、 钠 、 钙 、 磷 、 氨 化 物 .如 有 异常 及 








时 纠正 。 殉 情 输 新 鲜 全 血 、 血 浆 或 自 蛋 自 . 既 可 维持 一 定 的 入 全 | 


胶体 液 渗 压 ,又 可 提高 机 体 抗 病 能 力 。 

(4) 免疫 球 蛋 白 :免疫 球 蛋白 静脉 滴 注 (IVIG) 疗 法 主 
要 用 于 重型 ADR ,尤其 是 大 疱 性 药疹 患者 。 党 与 激素 联合 
应 用 。 用 量 按 200 一 800mg/(kg . d) 计 算 . 连 用 2~5 日 。 

(5) 血浆 置换 疗法 :主要 用 于 重症 患者 . 常 可 控制 病情 
发 展 , 据 报道 ,经 采用 者 改善 率 可 达 80%。 

(6) 局 部 外 用 治疗 

1) 皮肤 损害 :如 无 渗 液 糜烂 .可 外 扑 含 3% 硼酸 的 扑 
粉 ,每 日 3 一 4 次 ,不 单 扑 在 皮疹 上 .床单 上 也 应 该 撒 满 扑 
粉 ,以 利 皮疹 的 保护 .散热 .干燥 .消炎 和 止 痒 。 根 据 渗 液 程 
度 ,采用 间断 性 或 琢 ; 待 急性 炎 性 反应 减退 , 渗 出 
减少 .可 改 用 0.5%% 新 吃素 软 彰 油 纱布 数 贴 .每 日 更 换 1 
次 ;如 皮 损 完全 干燥 , 脱 屑 .可 拱 为 止 。 

2) 眼 损害 :用 3 党 硼酸 水 或 生理 盐水 清洗 .清除 炎 性 
渗 出 物 ,每 日 早晚 各 1 次 ;用 醋酸 氧化 可 的 松 腿 家 。 对 眼 黏 
膜 损 害 的 治疗 与 护理 必须 重视 .否则 有 可 能 引起 视力 减退 、 
眼 瞪 粘连 ,其 至 有 失明 的 危险 。 

3) 口 舱 及 外 生殖 器 黏 懂 损害 :用 而 酸 滚 清洗 ,每 日 2 一 
+ 次 。 口腔 还 可 用 复方 硼砂 液 或 碳酸 得 钠 液 濑 口 .每 日 数 
次 ,外 把 口腔 溃疡 涂 膜 或 撤 青 袋 散 、 珠 黄 散 , 如 有 念珠 菌 感 
染 : 外 把 制 霉菌 素 涂 剂 。 外 生殖 器 黏膜 损害 还 可 以 把 黏膜 
溃疡 在 等 。 















【预防 】 

(一 ) 制药 公司 ( 厂 ) 方 面 

1. 把 好 产品 质量 关 如 提高 制剂 纯化 质 世 , 采 用 质量 
较 好 的 添加 剂 \ 研 形 剂 . 当 可 提高 药品 制剂 的 安全 性 。1997 
年 10 月 ,我国 已 成 为 WHO 国际 多 
式 会 员 。ADR 的 监测 工作 在 我 国 已 逐步 走 
度 化 。 
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2 bid 厂 方 研究 人 员 有 必要 与 临床 医务 
人 员 经 常 相互 沟通 ,以 期 及 时 发 现 问 题 ,解决 问题 。 

(二 ) ADR 的 赂 测 坏 呈 1989 年 我 国正 式 成 立国 
家 ADR 监测 中 心 , 通 过 多 种 途径 和 方法 对 ADR 进行 
监测 。 

(三 ) 医务 人 员 方 面 

1. 在 每 次 处 方 前 详细 询问 患者 本 人 及 家 族 过 敏 史 。 

2. 严格 掌握 用 药 指 征 , 切 鼠 无 的 放 矢 ,滥用 药物 。 

3. 熟悉 所 用 药物 的 药理 特性 及 其 化 学 结构 ,以 防 交 又 

4. 用 药 期 间 注 意 各 种 ADR 的 预 答 表现 ,如 皮肤 将 痒 、 
发 热 .全 身 不 适 .皮疹 等 ,一 旦 出 现 ,应 立即 停 药 观察 

5. 已 发 生 过 ADR, 特 别 是 过 敏 性 反应 者 ， 应 在 其 病历 
卡 上 标明 反应 日 期 \ 类 型 及 约 敏 药物 。 

(四 ) 病员 方面 

1. 一 旦 患 病 , 应 及 早 到 医院 就 诊 ,以 免 延 误 病 情 。 

2. 有 了 小 伤 小 病 时 ,不 要 随便 用 药 , 如 和 欲 自 购 柜台 药 
铝 ,必须 对 药品 比较 熟悉 ,正确 使 用 。 











自身 免疫 病 (autoimmune disease) 是 指 以 自身 免疫 应 
数组 织 器 官 损伤 和 相应 功能 障碍 为 主要 发 病 机 制 
它 的 确切 病因 目前 还 不 十 分 清楚 。 机 体 免疫 
系统 具有 i eg 绯 可 邱 原 物质 的 能 力 ， a 常 a 
况 下 ,免疫 系统 对 自身 组 织 搞 
统 疫 户 家 ,这 种 现 绽 称 为 寺 受 。 
疫 系统 通过 多 种 机 制 主动 调 ee 以 保证 自身 组 
织 细胞 成 分 不 致 的 反 ! A 抽调 造成 损伤 。 在 某 些 
情况 下 .自身 而 了 做 坏 ,免疫 系 | 自身 组 织 成 分 产 
生 了 明显 的 免疫 应 多 叶 折 

成 分 的 抗体 或 臻 敏 淋巴 细胞 , 称 为 自身 免疫 。 自身 免疫 在 
许多 情况 下 是 届 于 生理 性 的 .因为 在 一 定 限 庶 内 的 自身 免 
疫 应 答 反 应 有 助 于 清除 体内 衰老 退 变 或 畸变 的 自 身 细胞 成 
分 ,并 日 对 免疫 应 答 反 应 起 着 调 上 作用。 内 是 在 自身 免疫 
应 答 反 应 超越 了 生 音 的 限度 蝇 间 过 久 , 才 会 造成 自 
冉 组 织 损伤 和 相应 的 功能 障 但 , 导 第 疾病 的 发 生 。 自 身 免 
疫病 的 发 病 率 还 不 十 分 消 秦 .常见 的 24 种 自身 免疫 病 在 美 
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用 药 过 程 中 如 遇 突 然 发 生 的 各 种 不 适 表现 ,应 及 时 停 
用 所 服药 物 ,并 及 早 到 医院 就 诊 咨询 。 
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国 的 发 病 率 约 为 1/31, 其 中 最 常见 的 是 毒性 甲状 腺 肿 ,发 
病 率 为 115. 1/10 000。 
目前 已 被 公认 的 自身 免疫 病 至 少 有 30 多 种 ,涉及 各 个 






不 同系 统 或 组 织 的 疾病 ( 详 见 各 有 关 章 节 )。 表 21-6-1 列 
举 - 例 。 根 据 自 身 免疫 反应 对 组 织 器 官 造成 损伤 的 范 
有 ,通常 将 自身 免疫 病 划分 为 "器官 特异 性 "和" 非 器 官 特 异 


性 (全 身 性 ) 两 大 类 ( 表 21-6-2)。 但 这 种 区 分 并 不 是 十 分 
严格 的 ,因为 在 蘑 些 “器官 特异 性 "自身 免疫 病 趾 者 的 血清 








学 检查 时 常 可 发 现 交叉 重茬 现象 .如 自身 免疫 性 甲状 腺 炎 
患者 的 血 洁 中 除 吉 检 出 抗 申 状 腺 球 但 自 和 抗 甲状 腺 微粒 体 


fe 


的 自身 抗体 外 ， 有 时 还 可 检 出 抗 胃 黏 异 抗体 , 抗 核 抗 体 和 类 
风湿 因子 等 。 临 床上 也 可 见 到 自身 免疫 病 患 者 可 同时 伴 发 

-种 以 上 的 自身 免疫 病 。 这 种 交叉 重 瑚 现象 日 前 尚 无 满意 
的 解释 ,有 可 能 是 某 些 不 同 组 织 中 存在 交叉 反应 的 抗原 决 
定 复 ,也 可 能 是 免疫 系统 功能 泰 乱 所 致 。 此 外 .根据 引起 自 
身 免 疫 反应 的 免疫 成 分 ,自身 免疫 病 也 可 分 为 月 身 抗体 和 
自身 反应 性 工 细胞 敏 病 其 类 .如 重症 肌 无 力 患 少 体 内 的 抗 




















乙酰 胆 大 受 体 抗体 是 该 病 发 病 的 主要 原因 。 毒 性 甲状 腺 肿 
是 由 于 自身 抗体 与 甲状 腺 细胞 刺激 激素 受 体 结合 引起 甲状 
腺 功能 亢进 。 而 多 发 性 硬化 的 神经 损害 、1 型 糖尿 病 的 胰 
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岛 细 胞 损害 则 是 由 自身 反应 T 细胞 介 导 。 此 外 ,一 些 自身 
免疫 病 可 以 同时 存在 自身 抗体 和 自身 反应 性 工 细胞 ,它们 
可 以 共同 引起 组 织 / 器 官 损害 或 以 其 中 一 种 为 主 。 

































表 21-6-1 不 同系 统 自身 免疫 病 
不 同系 统 疾病 自身 免疫 病 举例 
结缔 组 织 疾 病 类 风湿 关节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 皮 肌 炎 、 硬 皮 病 
神经 肌肉 疾病 多 发 性 硬化 症 、 重 症 肌 无 力 、 脱 能 畏 疾 病 
内 分 泌 性 疾病 原 发 性 肾上腺 皮质 萎缩 .慢性 甲状 腺 炎 .青少年 型 糖尿 病 
消化 系统 疾病 慢性 非特 异性 溃疡 性 结肠 炎 ,慢性 活动 性 肝炎 、 恶 性 贫血 与 次 缩 性 胃炎 
泌尿 系统 疾病 自身 免疫 性 肾 小 球 肾炎 、 肺 肾 出 血性 综合 征 
血液 系统 疾病 自身 免疫 性 溶血 性 贫血 、 特 发 性 血小板 减少 性 紫 疗 、 特 发 性 白细胞 减少 症 
表 21-6-2 ”两 类 常见 的 自身 免疫 病 及 相应 的 自身 抗原 和 发 病 机 制 | 
器 官 疾病 自身 抗原 (举例 ) 主要 自身 免疫 机 制 
器 官 特异 性 自身 免疫 病 
肾上腺 细胞 原 发 性 肾上腺 皮质 鞭 缩 (Addson 病 ) ”细胞 色素 P450 抗原 自身 抗体 
脑 /次 艇 多 发 性 硬化 授 磷 脂 蛋白 工 细胞 
眼 葡萄 膜 炎 葡萄 膜 抗原 工 细胞 
胃 恶性 贫血 胃壁 细胞 ,内 因子 自身 抗体 
小 肠 麦 胶 性 肠 病 转 谷 氨 酰胺 酶 自身 抗体 / 工 细 胞 
大 肠 溃疡 性 结肠 炎 或 克 罗 恩 病 未 知 工 细胞 
心脏 心肌 炎 心肌 细胞 引 白 自身 抗体 /细胞 
风湿 性 心脏 病 心肌 抗原 自身 抗体 
血液 系统 
血小板 特 发 性 血小板 减少 性 紫 妆 血小板 抗原 (GP Jby Ia) 自身 抗体 
自身 免疫 性 贫血 红细胞 膜 和 蛋白 
红细胞 自身 免疫 性 粒 细胞 减少 症 中 性 粒 细胞 膜 蛋 白 自身 抗体 
中 性 粒 细胞 自身 抗体 
肾 / 肺 肾炎 肺 出 血 综合 征 (goodpasture disease) ” 基 膜 抗原 (CT 型 胶原 as 链 ) 自身 抗体 
肝脏 原 发 性 胆汁 性 用 硬化 肝 内 胆管 /线粒体 自身 抗体 / 工 细胞 
自身 免疫 性 肝炎 肝 细 上 胞 抗原 工 细胞 自身 抗体 
肌肉 重症 肌 无 力 乙酰 胆 碱 受 体 自身 抗体 
胰岛 1 型 糖尿 病 8 细胞 抗原 工 细胞 ( 存 在 自身 抗体 ) 
皮肤 天 疱 疮 /其 他 大 净 病 ai 有 
摧 丸 / 卵 策 睾丸 炎 / 卵 集 炎 术 知 自身 抗体 , 工 细胞 
申 状 腺 桥 本 (Hashimoto) 甲 状 腺 炎 甲状 腺 细胞 抗原 工 细胞 自身 抗体 


毒性 甲状 腺 种 (Graves) 


非 器 官 特异 性 自身 免疫 病 


多 器 官 /组 织 


多 器 官 /组 织 
多 器 官 /组 织 


系统 性 红斑 狼疮 


类 风湿 关节 炎 





由 状 腺 细胞 表面 TSH 受 体 


核 成 分 (CDNA 、DNA- 核 蛋白 .RNA、 






Sm 抗原 )、 红 细胞 、 血 小 板 、 
成 分 (线粒体 、 微 粒 体 ) 


变性 IgG 





包 质 


三 液 腺 管 . 细 胞 核 ,甲状 腺 球 重 白 


白 奥 抗体 


自身 抗体 


自封 抗体 
自身 抗体 
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【自身 免疫 应 答 与 自身 免疫 病 的 关系 】 
现在 已 发 现 许多 疾病 的 发 生 与 自身 免疫 应 答 反 应 密切 
相关 .自身 免疫 病 已 逐渐 形成 一 组 独立 的 疾病 。 但 是 在 体 
内 出 现 自身 免疫 应 答 与 疾病 发 生 的 关系 中 有 几 种 情况 值得 
注意 。 
1. 体内 出 现 自身 免疫 应 答 并 非 都 会 导致 组 织 的 病理 
性 损伤 或 疾病 。 在 正常 人 体内 可 以 检 出 多 种 天 然 的 自身 抗 
体 , 它 并 非 由 外 源 性 抗原 刺激 产生 的 ,多 属于 IgM 类 抗体 ， 
具有 广泛 的 交叉 反应 性 ,与 自身 抗原 的 亲和力 低 。 这 些 自 
身 抗体 对 机 体 清 除 衰老 退 变 的 自身 细胞 成 分 可 能 起 重要 作 
用 ;另外 ,体内 一 些 抗 自身 独特 型 (idiotype) 的 抗体 ,理论 上 
应 列 入 自身 抗体 的 范畴 , 它 对 免疫 系统 完整 的 免疫 应 答 调 
节 功 能 具有 重要 的 生理 意义 。 但 这 种 自身 免疫 应 答 反应 是 
有 限度 的 , 它 不 会 造成 自身 组 织 的 损伤 。 如 健康 人 群 中 特 
| 别 是 老年 人 的 血清 中 就 可 以 检 出 自身 抗体 (如 抗 甲状 腺 球 
蛋白 抗体 . 抗 核 抗体 等 ) ,这 些 抗体 不 会 引起 组 织 的 破坏 , 因 
而 对 人 体 是 无 害 的 。 只 有 在 自身 免疫 应 答 反 应 超越 了 正常 
的 生理 阀 限 , 并 出现 大 量 病理 性 的 自身 抗体 (多 为 IgG 类 ， 
与 自身 抗原 亲和力 高 ) 或 激活 了 未 建立 耐 受 性 的 自身 反应 
性 工 细胞 时 ,就 会 导致 自身 组 织 损伤 并 引起 相应 的 功能 障 
但 而 发 生 自 身 免 疫病 。 因 此 ,虽然 在 自身 免疫 病 患 者 血清 
中 常常 可 以 出 现 高 滴 度 的 抗 自身 组 织 的 抗体 ,但 血清 中 检 
出 自身 抗体 并 不 一 定 是 自身 免疫 病 诊断 的 唯一 依据 。 但 一 
些 新 的 钱 究 发 现在 临床 症状 出 现 以 前 机 体 就 已 经 存在 白 身 
抗体 或 自身 免疫 工 细 胞 .表明 自身 免疫 病 的 发 病 是 需要 几 
年 时 间 的 多 步骤 的 过 程 。 这 一 过 程 受 遗传 背景 和 尚 不 十 分 
清楚 的 环境 因素 影响 。 
2 自身 免疫 应 答 反应 既 可 以 是 直接 造成 自身 免疫 病 
发 生发 展 的 主要 原因 ,也 可 以 是 某 些 疾病 发 展 过 程 中 的 伴 
随 现 象 。 例 如 严重 烧伤 或 冷冻 伤 的 患者 血清 中 可 出 现 抗 皮 
肘 的 自身 抗体 ,心肌 梗死 或 心脏 大 手术 后 患者 血清 中 可 出 
现 抗 心肌 的 自身 抗体 ,传染 性 单 核 细胞 增多 症 串 者 恢复 期 
的 血清 中 可 出 现 抗 平滑 肌 的 自身 抗体 。 这 些 抗体 不 是 直接 
引起 组 织 损伤 的 主 变 原 因 , 而 是 疾病 过 程 中 组 织 损伤 所 导 
得 的 绪 果 ,这 种 自身 免疫 现象 在 原 发 疾病 恢复 后 就 会 自然 
消退 ,所 以 不 列 和 人 自身 免疫 病 的 范 哮 。 因 此 ,在 判断 白 身 免 
疫病 时 应 该 把 两 者 加 以 区 别 。 
此 外 ,免疫 介 导 的 自身 组 织 器 官 的 损害 并 非 都 是 自身 
免疫 应 答 引 起 的 自身 免疫 病 ,例如 乙 型 肝炎 患者 的 肝 损 害 
外 出 于 针对 乙 型 肝炎 病毒 而 旧 针 对 自身 肝 组 织 抗原 的 免疫 


乡 \ 





























【自身 免疫 病 的 基本 特点 和 诊断 依据 】 












里 然 每 一 个 别 的 自身 免疫 病 痢 各 有 其 特 水 的 临床 表现 
人 凡 诊 断 标 准 , 但 自身 免疫 病 作为 - i 往往 具有 





下 诉 的 基 同 点 .可 以 作为 临床 诊断 疾病 时 的 参考 。 
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1. 自身 免疫 病 患 者 血液 中 常常 出 现 高 滴 度 的 自身 抗 
体 和 (或 ) 能 与 自身 组 织 成 分 起 反应 的 工 淋巴 细胞 。 如 在 
自身 免疫 性 甲状 腺 炎 患 者 血液 中 可 以 检 出 抗 甲 状 腺 组 织 的 
抗体 ( 抗 甲状 腺 球 蛋 白 抗体 抗 微粒 体 抗体 , 抗 胶 质 蛋白 抗 
体 等 ) ,也 可 以 用 细胞 毒 试 验 检 出 对 甲 状 腺 成 分 起 反应 的 工 
淋巴 细胞 。 重 症 肌 无 力 症 患者 血清 中 可 检 出 抗 神经 肌肉 连 
接 处 的 乙酰 胆 碱 受 体 的 抗体 。 系 统 红斑 狼疮 患者 血清 中 可 
检 出 抗 核 抗 休 、 抗 红细胞 抗体 、 抗 血小板 抗体 等 。 正 如 上 
述 , 这 些 自身 免疫 现象 的 实验 室 证 据 虽 然 是 临床 判断 自身 
免疫 病 的 重要 依据 ,但 不 是 唯一 的 依据 ,还 必须 结合 临床 的 
其 他 资料 才能 作出 正确 的 诊断 。 

2 组 织 落 官 的 病理 性 损伤 和 相应 的 功能 障碍 。 自 身 
免疫 病 患 者 体内 产生 的 自身 抗体 或 工 淋 巴 细胞 ， 与 相应 
的 自身 组 织 抗原 结合 ,通过 不 同 的 方式 造成 组 织 器 官 的 
免疫 损伤 和 功能 障碍 ( 见 后 述 ) 而 致 病 。 例 如 自 身 免疫 性 
甲状 腺 炎 主 要 表现 为 淋巴 细胞 浸润 的 局 部 炎症 性 病变 和 
功能 低下 ,自身 免疫 性 溶血 性 贫血 主要 表现 为 红细胞 破坏 
过 多 而 导致 贫血 ,重症 肌 无 力 症 主要 表现 为 神经 肌肉 连接 
处 的 兴奋 传递 障碍 。 但 也 有 些 自 身 免 疫病 的 组 织 损伤 是 多 
器 官 系 统 的 ,如 系统 红斑 狼疮 既 可 出 现 溶 血 和 血小板 破坏 
增多 ;也 可 出 现 肝 , 肾 、 肺 ,皮肤 , 浆 膜 腔 等 部 位 的 病变 和 相 
应 的 功能 障碍 。 器 官 损伤 的 特异 性 是 相对 的 , 因 为 在 自身 
免疫 病 发 展 过 程 中 自身 抗体 与 所 身 抗原 结合 形成 免疫 复合 
物 时 ,可 以 沉积 于 其 他 组 织 而 导致 损伤 。 这 可 以 解释 白 身 
免疫 病 患 者 的 许多 非特 异 症状 和 多 种 自 身 免疫 病 交 义 重合 
的 现象 。 

3. 自身 免疫 病 常 可 在 动物 中 复制 出 类 似 的 疾病 模型 ， 
或 者 通过 将 趾 者 血清 或 淋巴 细胞 注入 正常 动物 而 引起 相应 
的 疾病 或 表现 。 如 在 多 种 动物 ( 鼠 ` 兔 等 ) 中 用 甲状 腺 组 织 
勾 浆 与 优 剂 混合 后 给 动物 注射 ,可 复制 出 与 人 类 自 刁 免 疫 
性 申 状 腺 炎 类 似 的 病变 。 从 电 鳗 肌 组 织 提取 乙酰 胆 碱 受 体 
作 抗原 ,注射 到 动物 ( 鼠 ` 免 . 猴 等 ) 可 复制 出 
症 。 用 重症 肌 无 万 症 患者 血清 或 其 lgG 给 正常 小 居于 

和 的 动物 在 12 一 24 小 时 后 表现 出 肌 无 力 症 状 













物品 系 , 如 一 
挟 与 人 类 系统 红斑 狼疮 的 表现 十 分 相似 。 

4. 除 少数 继 发 性 月 身 免疫 病 ( 如 药物 所 致 的 免疫 性 洲 
血性 贫血 和 血小板 减少 症 、 某 些 慢性 活动 性 肝炎 等 ) 外 ,大 
多 数 自身 免疫 病 的 病因 尚未 能 确定 。 虽 然 有 不 少 临床 和 实 
验 癸 究 资料 表明 , 病 背 感染 问 自身 免疫 病 的 发 竺 有 密切 关 
系 .但 末 得 到 一 敏 公 认 。 自 身 免疫 病 患者 体内 常 可 检 出 疙 
原 和 抗 病 毒 的 抗体 ,如 系统 红斑 狼疮 患者 的 淋巴 细胞 
和 肾 组 织 曾 发 现 病毒 样 颗粒 , 血清 中 也 可 愉 出 与 病毒 抗原 
起 反应 的 抗 dsDNA 抗体 。 在 类 风湿 关节 炎 患 者 血清 中 可 
检测 一 种 抗体 , 它 能 与 EB 病毒 诱发 的 人 类 卫 淋 巴 母 细胞 
侏 的 核 抗 诛 起 特异 的 沉 证 反应 ,这 种 类 风湿 关 下 炎 的 核 搞 
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原 , 只 存在 于 EB 病毒 感染 的 细胞 。 另 外 ,在 一 些 病毒 (如 
EB 病毒 , 黏 病 毒 . 肝 炎 病 毒 . 巨 细胞 病毒 . 柯 萨 奇 病毒 和 反 
转 病毒 属 等 ) 感 染 时常 伴 发 自身 免疫 应 答 过 程 。 但 至 今 肖 
不 能 肯定 病毒 感染 就 是 自身 免疫 病 的 原因 。 

5. 自身 免疫 应 答 反应 的 强度 与 自身 免疫 病 的 病情 密 
切 相关 。 如 系统 红斑 狼疮 患者 在 病情 活动 时 ,多 种 自身 抗 
体 的 滴 度 常 明 显 增高 ,而 在 病情 缓解 时 自身 抗体 的 滴 度 降 
低 。 重 症 肌 无 力 症 的 轻型 或 仅 眼 肌 无 力 的 患者 ,其 血清 中 
抗 乙酰 胆 碱 受 体 的 抗体 滴 度 较 低 . 经 治疗 后 症状 缓解 者 血 
清 中 抗体 可 转 为 阴性 ,而 伴 有 全 身 症状 的 重症 患者 血清 搞 
体 的 滴 度 常 处 于 高 水 平 。 

6. 自身 免疫 病 的 临 jk 经 过 常 呈现 反复 发 作 和 慢性 迁 
延 的 过 程 。 这 在 某 些 慢性 活动 性 肝炎 患者 表现 更 为 突出 。 
可 能 在 病毒 感染 后 患者 的 免疫 功能 下 降 , 不 能 有 效 地 清除 
进入 血液 循环 中 的 病毒 ;病毒 和 自身 抗体 或 自身 反应 工 淋 

巴 细胞 不 断 破坏 感染 的 肝 细 胞 ;或 者 改变 了 肝 细 胞 的 抗原 
性 质 ,后 者 可 被 免疫 系统 识别 而 进一步 诱发 自身 免疫 应 答 
反应 。 免 疫 应 答 反 应 一 旦 被 激发 .其 生物 扩大 效应 就 可 能 
持续 下 去 ,应 答 反应 就 很 难 中 断 。 其 他 的 自身 免疫 病 ( 如 系 
统 红 姓 狼疮 、 类 风湿 关节 炎 .重症 肌 无 力 症 等 ) 也 都 表现 出 
反复 发 作 和 进行 性 加 剧 的 特点 

7. 自身 免疫 病 的 发 生 有 一 定 的 遗传 倾向 性 。 在 家 系 
调查 中 早 就 发 现 某 些 自身 免疫 病 在 同一 家 族 内 的 发 病 率 
其 他 一 般 家 庭 的 要 高 ,提示 遗传 因素 在 自身 免疫 病 的 发 病 
中 起 作用 ( 见 后 述 ) 。 

应 该 指出 ,并 非 每 一 种 自身 免疫 病 都 同时 具备 上 述 的 
全 部 特点 。 人 be 二 












【自身 免疫 病 的 病因 发 病 机 制 】 

自身 免疫 病 是 在 体内 出 现 了 异常 免疫 应 答 的 基础 上 发 
生 的 。 它 的 确切 病因 目前 还 不 清楚 .大 多 认为 是 多 种 致 病 
作用 下 ,破坏 了 机 体 自身 耐 受 状态 而 导致 持 久 和 过度 
的 自身 免疫 病 型 过 程 所 至 。 这 些 化 病因 素 可 概括 为 机 体 方 
面 的 因素 和 外 界 环境 因素 。 

(一 ) 机 体 方面 的 因素 ”遗传 .内 分 泌 、 免 疫 系 统 调 疙 
功能 北 乱 等 因素 在 自身 免疫 病 发 病 中 起 重要 作用 。 

1. 遗传 因素 ”前 已 提 及 自身 免疫 病 的 发 生 有 家 族 站 
传 的 倾向 性 。 流 行 病 学 的 资料 显示 ,自身 免疫 病员 者 家 族 
内 自身 免疫 病 的 发 生 比 一 般 人 群 家 族 中 明显 增多 。1 型 视 
屎 病 、 毒 性 甲状 腺 帅 、SLE 和 多 发 性 硬化 患者 家 族 中 同胞 
患 病 的 危险 性 比 正常 人 群 高 15~~20 和信， 另外 单 卵 富生 子 
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下 同一 自身 免疫 病 的 发 生 率 比 异 外 字 生子 高 得 多 。 
六 免疫 动物 品系 相继 被 发 现 , 都 进 - 
遗传 因素 与 自身 免疫 病 的 关系 。 自 身 免疫 病 具有 复杂 的 间 
传 特 征 . 多 基因 遗传 决定 了 对 自身 免疫 病 的 易 4 二 找 





上 自身 免疫 病 的 易 感 基因 进行 了 广泛 深入 的 研究 .最 受 注意 








第 六 章 ”自身 免疫 病 


的 是 MHC 基因 与 疾病 的 关系 。 已 有 的 资料 表明 ,自身 免 
疫病 的 发 生 率 与 某 些 HLA 抗原 的 检 出 率 呈 阳性 相关 , 特 
别 是 HLAI 类 抗原 更 为 明显 。 如 强直 性 兰 椎 炎 患 者 HLA 
B27 的 检 出 率 达 90% 以 上 ,而 在 正常 人 群 中 检 出 率 却 小 于 
10 引 。HLA B8、DW3、DR3 单 倍 型 的 个 体 发 生 多 种 自身 免 

疫病 的 危险 率 要 比 其 他 单 倍 型 的 个 体高 得 多 。 还 发 现 一 些 
HLA 等 位 基因 编码 的 肽 链 的 氨基 酸 序列 变化 与 某 些 自身 
免疫 病 的 易 感性 有 关 。 如 胰岛 素 依赖 型 糖尿 病 (IDDM) 患 
者 HLA DQB 链 的 第 57 位 氨基 酸 大 多 是 丝氨酸 、 统 氨 酸 或 
丙 氨 酸 ,而 糖尿 病 抵 抗 者 却 大 多 出 现 天 门 冬 氨 酸 ,氨基 酸 序 
列 变化 在 疾病 发 生 中 的 意义 还 不 清楚 。 还 发 现 免疫 球 蛋 白 
(Ig) 同 种 型 和 独特 型 基因 、T 细胞 受 体 (TCR) 基 因 、 细 胞 因 
子 基因 .细胞 凋 亡 (apoptosis) 基 因 等 均 与 自身 免疫 病 有 不 
同 程度 的 相关 性 。 如 在 类 风湿 关节 炎 和 SLE 患者 中 发 现 





IgVH 基因 缺失 。TCR 基因 的 单 倍 型 或 多 样 性 与 自身 免疫 一 一 


病 的 易 感性 尚未 发 现 明显 的 相关 性 。 细 胞 因子 及 其 受 体 的 ， 号 
基因 结构 .转录 及 功能 的 缺陷 曾 在 多 种 自身 免疫 综合 征 的 | 








患者 中 发 现 。 近 年 来 提出 细胞 汕 亡 的 概念 , 它 是 由 多 种 基 
因 调 控 而 诱发 的 一 种 细胞 生理 性 死亡 过 程 ,是 程序 性 细胞 
死亡 (programmed cell death, PCD) 的 主要 形式 ,有 些 基 因 
(bax, bclxs. ICE, Fas/APO1. C-myc, nur77, ich-IL, P53) 能 
促进 而 另 一 些 基 因 (bcl2,bcLXL,ich-ls) 能 抑制 它 的 发 生 。 
已 知人 本 细胞 在 胸腺 发 育 过 程 中 通过 细胞 着 亡 清除 自身 反 
应 性 TT 细胞 .形成 对 自身 耐 受 的 .MHC 限制 性 的 工 细 胞 
库 ;B 纲 胞 在 生发 中 心 也 通过 类 似 的 方式 去 除 与 抗原 灯 和 
力 差 的 也 细胞 而 达到 亲和力 的 成 熟 。 最 近 发 现 某 些 SLE 
检 征 的 小 鼠 品 系 (lpr,lprs ,gld) 有 Fas[ APO1(CD 
基因 和 它 的 配 体 (Fasl) 缺 失 的 情况 .推测 这 与 不 能 有 效 清 
除 自 身 反应 的 工 细 胞 而 建立 自身 耐 受 性 有 关 。 但 在 人 类 
SLE 忠 者 并 未 发 现 Fas 基因 结构 .表达 和 功能 上 的 缺陷 。 
站 前 认为 许多 自身 免疫 病 的 易 感 基因 并 非 是 单一 的 .而 是 
多 基因 的 缺陷 所 致 。 如 已 发 现 IDDM 病 的 易 感性 与 包括 
MHC、 谷 气 酸 脱羧 酶 1 和 2LGAD1.GAD2)、 超 气 化 物 歧化 
酶 2(SOD2) 胰岛素 等 基因 的 缺 隐 有 关 。 近 年 来 利用 新 的 
技术 开始 对 人 类 基因 组 进行 普 过 的 第 查 定位 自身 免疫 病 非 
MHC 基因 易 感 位 点 。 如 1 型 糖 尿 病 家 族 基 因 组 上 大 约 有 
2 个 非 MHC 甘 因 易 感 位 点 。 通 过 这 种 方式 在 今后 几 年 
入 有 可 能 使 许多 自身 免疫 病 的 易 感 基 因 得 到 确定 。 由 于 这 
此 基因 与 自身 免 商 病 的 病理 有 着 < 系 . 因 此 确定 这 些 
感 基 因 将 有 助 于 认识 自身 免疫 病 的 病因 和 发 病 基 人 础 
R 大 部 分 自身 免疫 病 可 能 是 多 基因 决定 的 ,但 近 
生 米 对 一 些 少 见 疾病 的 研究 发 现 了 单 基因 缺陷 所 造成 的 自 
二 人 少 锡 的 非 恶性 淋巴 增殖 性 疾 症 
自 映 免疫 性 淋巴 增殖 综合 征 Cautioimmune lymphoprolilera 
3 六 包 细胞 测 亡 途径 中 的 
< 病 的 | a ALPS 临床 上 
多 数 ALPS 患 消 血 消 免 首 球 向 





















































通过 对 一 和 和 








tive syndrome, ALPS) 的 
关键 分 子 的 单 基 因 缺 聊 是 这 
县 有 多 变 的 自 峡 免疫 现象 

























第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 


白 和 自身 抗体 水 平 增高 、 抗 心 磷脂 抗体 存在 .Coombs 试验 
阳性 的 溶血 性 贫血 和 和 (或) 免疫 性 血小板 减少 。 此 外 还 可 以 
在 不 同 的 个 体 或 同一 个 体 出 现 包 括 : 抗 核 抗体 .类 风湿 因 
子 、 白 身 免疫 性 中 型 粒 细胞 减少 症 、 皮 小 球 肾 炎 ` 葡 萄 膜 炎 、 
自身 免疫 性 肝炎 、 原 发 性 胆汁 淤积 性 肝 硬 化 血管 炎 等 表 
现 。 目 前 已 经 明确 ALPS 主要 是 由 于 控制 淋巴 细胞 凋 亡 的 
机制 存在 缺陷 ,一 经 发 现 的 单 基 因 突 变 包括 :淋巴 细胞 凋 亡 
信号 转 导 途径 中 Fas 或 FasL 基因 缺陷 (I 型),caspase-8 
或 者 caspase-10 基因 缺陷 ( 卫 型 )。 其 他 还 包括 1 型 自身 免 
疫 性 多 内 分 泌 腺 病 综 合 征 (autoimmune polyendocrinopathy 
syndrome type 1,ASP1)AIRE 基因 突变 导致 自身 抗原 呈 递 和 
胸腺 的 阴性 选择 ,X- 连 锁 免 疫 调 节 障 碍 、 多 内 分 泌 腺 病 和 上 肠 
病 (immune dysregulation, polyendocrinopathy, enteropathy 
[X-linkedj,IPEX)Foxp3 基因 缺陷 导致 CD4- CD257 调节 
性 工 细 胞 发 育 障 碍 等 。 对 这 类 疾病 的 研究 除了 凸显 单 基 
因素 在 自身 免疫 病 中 的 作用 外 ,还 为 深刻 理解 自身 免疫 
病 提 供 了 极其 有 价值 的 基础 。 
2. 免疫 系统 调节 功能 的 亲 乱 。” 早 就 注意 到 工 细胞 亚 
群 比例 失调 或 功能 异常 与 自身 免疫 病 的 关系 。 一 些 自身 免 
疫病 可 出 现 CD4/CD8 比值 的 改变 ,如 伴 有 肾 损害 的 SLE 
CD4/CD8 降低 ,而 类 风湿 关节 炎 、1 型 糖尿 病 以 及 无 肾 损 
害 的 SLE CD4/CD8 比值 升 高 。 近 年 的 研究 显示 了 协同 刺 
激 分 子 在 调节 免疫 应 答 中 的 重要 性 。 如 CD154 与 CD40、 
B7 1 或 B7-2 与 CD28 配 体 - 受 体 对 在 抗原 特异 性 免疫 应 答 
中 起 重要 协同 刺激 作用 。 抗 体 介 导 的 免疫 应 答 发 生 有 
ey 言 号 (信号 1) 和 抗原 非特 异性 信和 号 (信和 : 
。 如 BB 细胞 ,抗原 与 mIg 结合 提供 信号 1， 和 
CD40 激活 (信号 2) 引 起 B 细胞 增殖 与 分 化 。T 辅助 细胞 
是 通过 CD154-CD40 闻 反 应 辅助 也 细胞 产生 Ig 亚 型 转换 ， 
分 泌 不 同 jg,\B 细胞 增殖 和 记忆 也 细胞 产生 。SLE、 多 发 性 
便 化 症 可 能 存在 诸如 CD154 表达 过 度 导 致 协同 刺激 增强 。 
动物 实验 提示 可 通过 抗 CD154 抗体 米 减 轻 这 种 协同 刺激 
分 子 的 作用 。 临床 资料 也 发 现 这 种 治疗 的 临床 价值 。 
细胞 因子 网 络 的 异常 调节 也 可 能 导致 自身 反应 性 工 
细胞 的 活化 。 实 验 发 现 将 IFN-y 基因 导 人 胰腺 的 胞 ， 
证 实在 这 些 细 胞 表达 IFN-y 后 可 见 MHCHI 
-位 有 ee et 损伤 ,而 且 在 远 处 移植 的 
:特异 的 自身 反应 性 工 细 胞 被 活 
emt 性 和 委 辽 痪 四 各 下 同 册 济 加 名 诡 济 全 的 
| 子 (如 IL2 、IL6 等 ) ) 也 出 现 变 化 ,应 用 细胞 因子 (如 
性 治疗 
- 步 说 明细 胞 因子 网 
人 续 的 动物 实验 和 临床 
Thl、Th2 平 衡 异常 ， 诈 撕 提出 了 
中 .Th2 平衡 异常 假说 ,Thl 细胞 可能 在 许多 下 1 封 免疫 病 
路 电 重 杰作 用。 但 详细 的 研究 结果 发 现 情况 并 韭 如 此 单 
纯 。 刀 克 罗 恩 病 、 翼 性 申 状 原 肿 , 桥 本 甲状 腺 炎 : 





































细胞 央 
下 10 或 抗 细胞 因子 受 体 ( 如 抗 IL-2R) 抗 体 作 





SLE 伴 综合 征 小 也 有 一 定 疗 效 。 人 
络 的 调节 在 自身 免疫 病 中 的 作用 。 


观察 发 现 自身 免疫 病 存 在 
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细胞 因子 占 优势 。 而 系统 硬化 症 则 以 Th2 细胞 因子 占 优 
势 。SLE 患者 Th2 型 细胞 因子 IL-4 、IL-5 和 IL-10 可 以 促 
使 自身 抗体 产生 ,Thl 型 细胞 因子 IL-2、IFN-Y 可 能 与 SLE 
合并 肾炎 有 关 。 许 多 自身 免疫 病 可 以 观察 到 促 炎 钙 细胞 因 
子 的 增加 ,这 些 细胞 因子 包括 JI-1、TNFra、I-6 等 ,在 自身 
免疫 病 的 病理 损害 中 可 能 起 到 重要 作用 。 类 风湿 关节 炎 血 
清和 关节 滑 膜 液 中 促 炎症 细胞 因子 IL-1、TNF-a 表达 增 
加 ,TNF-a 在 RA 的 关节 病理 中 起 到 十 分 重要 的 作用 。 如 
今 抗 TNF-a 的 制剂 (包括 TNF-a 受 体 拟 似 剂 . 抗 TNF-a 单 
克隆 抗体 ) 初 步 应 用 于 类 风湿 关节 炎 的 临 看 床 治疗 ,并 取得 了 
疗效 。 新 的 证 据 表 明 Th17 细胞 ,也 就 是 I-17 和 产生 II- 
17 的 各 种 细胞 可 能 在 工 型 干扰 素 引 起 的 系统 性 自身 免疫 
病 ( 如 狼疮 ) 的 发 病 机 制 中 起 重要 作用 。 

此 外 ,胸腺 发 育 异 常 .自身 抗体 独特 型 网 络 调节 功能 的 
失常 ,都 可 能 在 自身 免疫 病 的 发 生发 展 过 程 中 参与 作用 。 

3 性别 .内 分 泌 因 素 的 影响 “临床 观察 的 资料 发 现 自 
身 免疫 病 在 不 同性 别 中 的 发 病 率 有 明显 差异 ( 表 21-6-3)， 
这 可 能 与 内 分 沁 激 素 的 因素 有 关 。 在 动物 实验 中 ee 性 
激素 在 自身 免疫 病 发 展 中 的 作用 。 将 SLE es 高 自 
发 率 的 雄性 病 鼠 阁 荐 后 ,病情 加 速 . 加 剧 , 寿 命 缩短 ， 条 性 
病 鼠 接受 雄性 激素 治疗 后 可 延长 存活 。 但 这 种 作用 必须 在 
胸腺 存在 的 情况 下 才 显 示 出 来 ,提示 性 激素 可 能 是 通过 网 
腺 起 作用 的 。 曾 报道 帷 激 烷 能 降低 Ts 细胞 的 功能 ,而 雄 
性 激素 的 作用 却 相 反 。 











表 21-6-3 一 些 自身 免疫 病 发 生 率 的 性 别 差异 
疾 病 女性 : 男性 

慢性 甲状 腺 炎 50:1 

SLE 9:1 
9g:1 

甲状 及 功能 亢进 #1 

且 岛 素 依 赖 性 糖尿 病 5:1 

类 风湿 关节 炎 A:1 
2 


(二 ) 外 界 环 境 因素 “外 欠 致 病因 素 素 通 过 改变 自身 抗 
原 的 性 质 ,或 者 是 与 自身 组 织 成 分 有 交 义 反应 的 外 来 抗原 
进入 体内 ,部 可 诱发 自身 免疫 过 程 而 敏 病 。 新 近 兴 起 的 坏 
境 基 因 间 的 交互 作用 ,也 就 是 表 观 遗传 学 的 深入 人 研究 可 能 
为 更 好 理解 自身 免疫 病 提 供 新 的 有 价值 的 知识 。 
1. 自身 组 织 成 分 抗原 性 质 的 改变 “已 发 现 一 些 理化 
和 生物 因素 通过 多 种 途径 政变 自身 组 织 、 细 胞 抗原 的 性 质 ， 
包括 直接 使 组 织 抗原 物质 变性 ,或 者 改变 细胞 代谢 过 程 或 
遗传 物质 的 结构 而 改变 了 细胞 膜 上 抗原 的 性 质 ,或 者 通过 
与 组 织 或 细胞 蛋白 质 载 体 结 合 而 改变 了 自身 抗原 的 结构 。 
动物 实验 证 明 : 大 曾 积 烧伤 或 冷冻 伤 可 诱发 庆生 抗 皮肤 的 
自身 抗体 。 临 床上 发 现 心肌 宰 死 或 心脏 大 手术 后 的 患 少 血 

















清 中 出 现 抗 心 肌 的 自身 抗体 。 某 些 具 有 半 抗 原 性 质 的 化 学 
基 团 (如 亚 砷 酸 或 磺胺 基 困 ) 与 甲状 腺 球 蛋 白 结合 后 注 人 动 
物 自身 ,可 诱发 与 人 类 自身 免疫 性 甲状 腺 炎 相似 的 病变 和 
临床 表现 。 这 些 实验 资料 可 以 用 米 解 释 某 些 药物 诱发 人 类 
自身 免疫 病 的 发 病 机 制 。 如 a 甲 基 多 巴 (cmethyldopa) 可 结 
合 到 红细胞 表面 后 诱发 产生 抗 红细胞 抗体 而 导致 溶血 ,长 其 
使 用 腊 屈 哄 (hydralazine) 或 普 鲁 卡 因 胺 (procainamide) 可 诱 
发 系统 红斑 狼疮 样 综合 征 ,并 从 患者 血清 中 检 出 抗 核 抗 体 。 
生物 性 因素 的 作用 常 与 病原 微生物 的 感染 有 关 , 病 原 微 生 
物 除 有 可 能 起 交叉 反应 抗原 的 作用 ( 见 后 述 ) 外 ,也 可 能 改 
变 组 织 细胞 的 自身 抗原 性 质 。 如 肺炎 支原体 感染 可 改变 红 
细胞 表面 的 I 抗原 ,产生 抗 红 细胞 冷凝 集 素 。 病毒 感染 时 
宿主 检 出 多 种 自身 抗体 ,这 可 能 与 病毒 抗原 整合 到 宿主 细 
胞 的 遗传 物质 内 从 而 改变 细胞 表面 的 抗原 性 质 有 关 。 
2. 外 界 抗原 与 机 体 组 织 抗原 的 交叉 反应 作用 ”自然 
界 的 许多 抗原 ,特别 是 病原 微生物 中 的 一 些 抗原 与 动物 或 
人 体 组 织 的 某 些 抗原 有 共同 的 抗原 决定 禾 , 当 它们 进入 机 
体 后 被 免疫 系统 识别 而 引起 免疫 应 答 反应 ,所 产生 的 抗体 
既是 针对 外 界 人 侵 的 抗原 ,也 针对 人 体 某 些 组 织 的 抗原 ,就 
有 可 能 导致 自身 免疫 性 损伤 而 致 病 。 如 A 族 溶血 性 链球 
获 的 细胞 号 与 人 的 心肌 、 心 汰 膜 及 其 他 结缔 组 织 有 相似 的 
抗原 结构 ,反复 发 生 链 球菌 感染 后 产生 的 抗体 ,可 损伤 心肌 
和 其 他 结缔 组 织 而 发 生 风 湿 病 。 分 子 模拟 理论 也 有 助 于 说 
明 外 界 交叉 反应 抗原 在 自身 免疫 病 发 病 中 的 作用 。 已 发 现 
病原 微生物 如 分 枝 杆 菌 中 一 种 高 度 保守 的 蛋白 一 一 热 休 克 
华 向 (heat-shock protein, HSP) 与 人 体 组 织 的 HSP 有 高 度 
的 同 源 性 ,至 少 有 四 个 区 段 的 贷 基 酸 序列 完全 相同 。 在 某 
些 自身 免疫 病 ( 如 类 风湿 关节 炎 ) 患 者 检 出 抗 HSP 的 抗体 ， 
并 分 离 到 HSP 特异 的 工 细胞 克隆 。 因 而 推测 在 病原 微 生 
物 感 染 或 其 他 致 病因 素 的 作用 下 ,机 体 细胞 增加 合成 的 
HSP 或 病原 体 的 HSP 可 活化 自身 反应 性 工 细胞 ,这 些 活 
化 的 工 细胞 和 抗体 可 通过 识别 交叉 反应 抗原 决定 徐 而 攻 
击 自身 组 织 细胞 而 导致 自身 免疫 性 损害 。 外 来 交叉 反应 抗 
原 还 可 通过 "“ 工 细胞 劳 路 "(bypass) 激 活 诱发 自身 免疫 应 
答 。 因 为 正常 负 体 内 存在 能 对 自身 抗原 应 答 的 B 淋 巴 细 
胞 ,由 于 Th 细胞 处 于 耐 受 状态 而 不 能 给 了 细胞 提供 辅助 
信号 , 故 不 会 产生 自身 抗体 。 但 外 来 抗原 除 含有 与 
原 相同 的 决定 徐 外 ,还 含有 不 同 于 组 织 抗 原 的 决定 秘 , 就 
可 能 激活 Th 细胞 而 消除 其 耐 受 性 ,于 是 B 细 胞 就 可 获得 
Th 细胞 的 辅助 信号 ,导致 自身 免疫 应 答 的 发 生 。 许 多 非特 
异 激活 Th 细胞 的 因素 (如 工 细 胞 多 克隆 激活 剂 . 超 抗原 、 
同 种 免疫 反应 等 ?都 有 这 种 作用 。 
3. 超 抗 原 (superantigens)” 足 某 些 细菌 和 病毒 的 蛋白 
质 产物 .它们 可 以 直接 与 MHC 开 类 分 子 或 TCRR 链 基因 家 
族 的 皇 白 产物 结合 .引起 工 细胞 激活 、 细 胞 因子 产生 、 一 些 
工 细 胞 群 的 无 反应 或 蓟 除 、 激 活 或 促进 吕 细 胞 利 其 他 炎症 
反应 细胞 。 超 抗原 被 认为 是 中 毒性 休克 综合 征 的 主要 病 






























第 六 章 ”自身 免疫 病 


因 。 许 多 证 据 也 显示 风湿 热 和 银 悄 病 也 存在 超 抗 原 。 也 有 
证 据 显 示 IDDM、RA 和 系统 硬化 症 可 能 是 超 抗原 触发 了 工 
细胞 的 自身 反应 性 .引起 复发 或 自身 反应 性 细胞 的 持续 活 
化 所 致 。 

4. 隔离 抗原 (sequestered antigen) 或 隐蔽 的 自身 抗原 
表 位 (cryptic self epitope) 对 自身 反应 性 T.B 细胞 的 激活 作 
用 细胞 在 胸腺 内 个 体 发 育 分 化 过 程 中 经 过 复杂 的 选择 
机 制 而 建立 自身 耐 受 性 .但 并 非 全 部 的 工 细胞 都 会 形成 对 
自身 组 织 成 分 发 生 耐 受 。 一 些 因 解 剖 屏 障 隔 离 的 组 织 抗原 
(如 精子 .晶体 .甲状 腺 球 和 蛋白) ,它们 在 工 细胞 发 育 过 程 中 
与 工 细 胞 未 发 生 过 接触 , 故 工 细胞 对 这 些 抗 原 未 形成 耐 
受 。 另 外 ,有 些 组 织 蛋 白 分 子 内 的 亚 显 性 (subdominant) 或 
隐蔽 的 自身 抗原 表 位 ,由 于 它 的 浓度 太 低 或 与 MHC 分 子 
结合 抗原 多 肽 部 位 的 基 序 (binding motif) 的 低 亲和力 而 不 
能 被 专职 性 的 抗原 呈 递 细胞 有 效 处 理 , 或 者 由 于 它们 结合 
在 缺乏 协同 刺激 分 子 (如 B7、.MHCI 类 分 子 ) 的 非 专职 性 
抗原 呈 递 细胞 (如 胰岛 8 细胞 甲状腺 上 皮 细 胞 ) 表 面 ,以 臻 
不 能 有 效 激活 天 然 的 自身 反应 性 细胞 ,后 者 处 于 无 反应 
(Canergy) 状 态 。 在 外 伤 ,感染 或 炎症 过 程 中 ,那些 隔离 抗原 
释放 而 与 未 建立 醒 受 的 工 细 胞 接触 ,就 会 产生 自身 免疫 应 
答 。 如 交感 性 眼 炎 可 能 就 是 由 于 一 只 眼 有 睛 外 伤 后 使 萄 欧 腊 
抗原 暴 路 ,细胞 被 激活 引起 另外 一 只 眼睛 的 损伤 。 那 些 
处 于 无 反应 状态 的 工 细胞 ,也 可 能 因为 组 织 中 非 专职 性 的 
抗原 呈 递 细胞 诱导 性 表达 了 协同 刺激 分 子 , 从 而 导致 自身 
免疫 应 答 。 一 些 器 官 特异 性 的 自身 免疫 病 都 可 以 用 这 一 理 
论 予 以 解释 。 但 对 于 全 身 性 的 非 器 官 特异 性 自身 免疫 病 . 
情况 并 非 这 样 简单 。 已 有 的 实验 证 明 . 正 常 个 体内 确实 存 
在 自身 反应 性 的 免疫 活性 细胞 。 许多 自身 抗原 与 佐 剂 混合 

党 动物 注射 .可 诱发 产生 自身 抗体 ,提示 自身 反应 性 
B 细胞 的 存在 。 应 用 自身 抗原 (如 艇 畏 碱 性 蛋白 ) 在 体外 刺 
激 正常 人 外 周 血 工 细胞 .在 IL2 存在 的 条 件 下 可 诱发 产生 
特异 的 自身 反应 性 了 细胞 系 。 这 说 明 机 体 免 疫 系统 不 仅 
能 识别 外 来 抗原 ,也 能 识别 白 身 抗原 。 自 身 耐 受 机 制 的 维 
持 .还 受到 其 他 机 制 的 限制 。 

5. 表 位 扩展 (epitope spreading) 理 论 ”近年 来 还 提出 
了 " 表 位 扩展 "的 理论 米 解 释 某 些 慢 性 自身 免疫 病 持久 反复 
发 作 的 机 制 。 这 一 理论 认为 .诱发 自身 免疫 4 抗原 含 
有 多 个 不 同 的 表 位 (抗原 决定 答 ) ,在 初次 应 答 时 大 多 是 针 
对 抗原 性 较 强 的 显 性 表 位 (dominant epitopes) .但 随 葵 自 
身 免疫 应 答 过 程 的 发 展 ,体内 潜在 的 自身 反应 性 TB 淋巴 
细胞 可 对 其 他 表 位 产生 应 答 . 并 扩 蝴 到 多 个 克隆 细胞 的 活 
化 . 表 位 扩展 可 以 发 生 在 同一 分 于 的 内 部 Cintramolecular 
epitope spreading) ,也 可 以 发 生 在 不 同 分 子 之 间 (internto- 
这 种 表 位 扩展 现象 的 发 生 可 能 
是 出 于 自身 免疫 反应 时 造成 的 组 织 损伤 释放 出 自身 抗原 。 
经 组 织 中 的 抗原 1 胞 (包括 自身 反应 性 也 细胞 ?摄取 
加 工 处 理 后 多 小 
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性 工 细胞 并 导致 多 克隆 的 细胞 活化 所 致使 免疫 性 损伤 进 
一 些 扩 大 。 

6. MHC 工 类 抗原 的 异常 表达 已 知 在 正常 情况 下 ， 
MHCE 类 抗原 只 表达 于 专职 性 抗原 呈 递 细胞 和 某 些 激活 
的 免疫 细胞 表面 ,在 其 他 组 织 中 一 般 不 表达 MHCI 类 抗 
原 。 近 米 有 许多 证 据 表明 ,在 器 官 特异 性 自身 免疫 病 的 靶 
器 官 存在 着 MHCI 类 抗原 的 异常 表达 。 例 如 在 Graves 病 
患者 的 甲状 腺 上 皮 细 胞 、 原 发 性 胆管 肝 硬化 患者 的 胆管 上 
皮 细 胞 、Si6grens 综合 征 患者 的 唾液 腺 上 皮 细 胞 .风湿 性 心 
脏 病 患者 的 心肌 组 织 、1 型 糖尿 病 患者 胰腺 的 胰岛 B 细胞 
以 及 自身 免疫 性 甲状 腺 炎 患 者 的 甲状 腺 上 皮 细胞 ,都 发 现 
有 异常 表达 的 MHC 了 [类 抗原 。MHCI 类 抗原 的 异常 表达 
在 自身 免疫 病 中 的 普遍 性 提示 它 在 自身 免疫 病 发 生发 展 中 
可 能 起 重要 作用 。 已 知 MHCI 类 抗原 的 主要 作用 与 旺 递 
一 抗原 .引起 了 细胞 活化 有 关 。 因 而 推测 这 种 异常 表达 
| MHCIT 类 抗原 的 细胞 可 能 成 为 自身 抗原 的 呈 递 细胞 .它们 
绕 过 单 核 / 巨 噬 细 胞 和 其 他 呈 递 抗原 细胞 的 作用 ,直接 将 自 
身 抗原 呈 递 给 自身 反应 的 Th 细胞 并 使 之 激活 ,从 而 启动 
自身 免疫 应 答 过 程 。 自 身 免疫 过 程 一 旦 被 激发 ,活化 的 Th 
细胞 所 产生 的 一 些 淋 巴 央 子 (如 IFN-y) 可 进一步 诱导 细胞 
表达 MHCI 类 抗原 ,从 而 加 重 和 延续 自 身 免疫 应 答 反 应 
过 程 。 但 MHCI 类 抗原 异常 表达 在 自身 免疫 病 发 生 中 的 
确切 作用 仍 有 待 进一步 阐明 ，。 








【自身 免疫 反应 引起 组 织 损伤 的 机 制 】 

除 I 型 变态 反应 外 ,其 他 各 型 变态 反应 导致 组 织 损 伤 
的 方式 都 参与 自身 免疫 反应 的 致 病 过 程 。 不 同 的 自身 免疫 
病 , 造 成 组 织 损伤 的 机 制 是 不 同 的 ,有 些 自身 免疫 病 的 组 织 
损伤 是 多 种 机 制 参与 的 。 

(一 ) 自身 抗体 对 靶 细 胞 表面 抗原 的 作用 自身 抗体 
与 多 细胞 表面 抗原 结合 并 激活 补体 而 引起 细胞 破坏 或 深 
解 ,常见 于 自身 免疫 性 血细胞 减少 症 ( 如 自身 免疫 性 溶 血性 
贫 下 ` 特 发 性 白细胞 减少 症 \ 特 发 性 血小板 减少 性 紫 辣 等 )。 
此 外 ,自身 抗体 的 Fab 段 可 与 靶 细 胞 表 面 抗原 结合 ,而 Fe 
段 可 与 效应 细胞 表面 的 Fe 受 体 结合 并 激活 后 者 杀伤 妓 细 
胞 ,这 种 通过 特异 性 抗体 (通常 为 IgG 类 抗体 ) 桥 联 促使 效 
应 细胞 杀伤 靶 细 胞 的 方式 称 为 抗体 依赖 性 细胞 介 导 的 细 乃 
入 作用 (antibody dependent cell mediated cytotoxicity, AD- 
CC)。 自 身 免疫 性 甲状 腺 炎 可 能 是 通过 这 种 机 制 引起 组 织 
损伤 的 。 在 一 些 特殊 情况 下 ,自身 抗体 不 一 - 定 破 坏 靶 细胞 ， 
而 是 通过 刺激 或 阻 断 细胞 表面 受 体 的 功能 而 笃 病 的 , 抗 受 
体 病 的 发 病 机 制 就 是 如 此 。 例 如 毒性 甲状 腺 脾 时 和 甲状 腺 激 
未 产后 过 多 是 由 于 刺激 甲状 腺 细胞 的 免疫 球 集 自 (thyroid 
stimulating immunoglobulin, TS1, 过 大 曾 称 LATS) 与 甲状 
在 细 胞 表面 的 TSH 受 体 结合 后 .使 细胞 大 天 分 小 甲状 原 
激素 所 至。 重症 肌 无 力 的 发 生 , 目 前 认为 是 由 于 抗 乙 酚 胆 
侯 受 体 的 抗体 与 神经 突 租 后 膜 上 的 乙酰 上 师 磊 受 体 结合 . 使 
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有 效 的 乙酰 胆 磊 受 体 减 少 。 因 而 在 神经 冲动 来 到 时 神经 末 
梢 释放 的 乙酰 胆 碱 不 能 引起 肌肉 的 兴奋 效应 。 

(二 ) 免疫 复合 物 对 组 织 的 损伤 作用 “自身 抗体 与 细 
胞 外 的 游离 抗原 结合 形成 的 抗原 抗体 复合 物 ,特别 是 抗原 
过 是 时 所 形成 的 中 等 大 小 (19S) 的 可 涌 性 免疫 复合 物 , 它 
们 随 血 液 循 环 在 全 身 小 血管 基底 膜 马 液 刘 沉 积 下 来 ， 
在 局 部 激活 补体 系统 ,并 吸引 中 性 粒 细 胞 、 血 小 板 积聚 和 
血管 活性 胺 类 释放 等 ,导致 局 部 组 织 的 炎症 性 损 伤 。 系 
统 红斑 狼疮 时 肾 小 球 病变 以 及 类 风湿 关节 炎 时 关节 滑 液 
变 和 血管 的 炎症 性 病变 就 是 由 人 免疫 复合 物 导 致 组 织 损伤 
而 引起 的 。 
(三 ) 致 敏 T 淋巴 细胞 对 组 织 的 损伤 作用 致 敏 淋 
巴 细胞 对 自身 组 织 、 细 胞 造成 损伤 的 确切 机 制 还 不 完全 清 
楚 。 可 能 有 两 个 细胞 亚 群 参与 反应 。 特 异性 h 细胞 接 
触 相应 抗原 的 靶 细 胞 后 ,通过 释放 淋巴 因子 在 局 部 反应 中 
起 扩大 作用 。 致 个 Te 细胞 与 特异 抗原 的 靶 细 胞 相 过 时 ， 
除 能 直接 杀伤 靶 细 胞 外 ， 也 可 释放 淋巴 因子 而 扩大 局 部 反 
应 .并 吸引 单个 核 细 胞 在 局 部 浸润 ， 造成 炎症 性 损伤 。 慢性 
溃疡 性 结肠 炎 、 慢 性 活动 性 肝炎 时 组 织 损 伤 的 机 制 可 能 与 
此 有 关 。 


【自身 免疫 病 的 防治 原则 】 

许多 自身 免疫 病 的 确切 病因 还 不 清楚 ,其 治疗 措施 主 
要 是 针对 发 病 学 米 考虑 的 。 因 为 自身 免疫 病 的 发 生 是 由 于 
自身 免疫 耐 受 性 被 破坏 所 致 ,-- 般 采取 的 治疗 方针 是 :四 消 
除 交叉 反应 抗原 的 作用 或 消除 使 自身 抗原 改变 的 各 种 因 
去 ,如 预防 或 治疗 各 种 感染 ,避免 使 用 某 些 容易 诱发 自身 锡 
疫 应 答 反 应 的 药物 等 ;四 抑制 免疫 反应 ,如 使 用 具有 细胞 毒 
性 的 抗 代谢 药物 或 全 身 淋巴 组 织 照射 法 以 杀伤 免疫 反应 中 
的 效应 细胞 ,或 者 采用 脾 切 除 方法 治疗 荣 些 免疫 性 溶血 奖 
病 ;@ 抑 制 由 免疫 反应 所 致 的 炎症 过 程 ,如 使 用 邮 上 腺 皮质 
激素 等 。 但 这 些 疗法 的 效果 都 很 不 理想 。 目 前 一 般 的 治疗 
原则 是 联合 使 用 抑制 自身 免疫 应 答 的 药物 和 一 些 免疫 抑制 
物 。 这 些 传统 药物 的 主要 问题 是 可 能 引起 患者 易 发 感 
数 等 其 他 前作 用 从 而 限制 了 它们 的 使 用 。 近 年 来 的 治疗 药 
物 主要 是 针对 自身 免疫 应 答 的 特异 环节 ,避免 产生 广泛 免 
疫 抑制 的 药物 。 如 已 经 应 用 于 临床 的 依 那 西 普 
(elanercept) 、 阿 那 息 滞 索 Canakinra) 等 用 于 治疗 中 、 重度 类 
风湿 关节 燃 。 此 外 还 有 一 些 新 的 设想 ,但 大 部 是 在 实验 研 































究 阶 段 。 例 如 应 用 选择 性 清除 某 些 致 病 性 细胞 克隆 的 方 
法 ,可 以 碳 防 蘑 些 实验 性 变态 反应 性 脑 疹 髓 膜 炎 (EAF) 的 
;到 ,A 


或 X 线 照射 处 理 





给 动物 注射 经 丝 裂 帘 
9 EAE 特 异性 Th 细胞 作为 疫苗 ,主动 免疫 后 ,可 使 动物 
获得 对 EAE 的 抵抗 力 。 应 用 抗 MHC[ 类 抗原 , 抗 工 -2 
妥 体 或 抗 安 又 反应 型 的 区 单 克隆 抗体 ,自身 抗 原 多 胸 等 
通过 用 斯 扩大 免疫 应 答 过 程 的 环节 来 达到 防治 的 月 的 。 















目前 下 敏 力 于 研究 调整 机 体 免疫 调节 功能 | 起 噶 当 
免疫 应 答 反应 的 各 种 因素 ,以 期 对 月 身 免疫 病 的 治疗 提供 








更 有 效 的 措施 。 另 外 一 些 实验 研究 也 发 现 干细胞 以 及 间 充 
质 干 细胞 移植 对 严重 的 或 激素 抵抗 自身 免疫 病 具 有 潜在 的 
临床 应 用 价值 。 
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第 一 节 ” 原 发 性 免疫 缺陷 病 


【概述 】 

原 发 性 免疫 缺陷 病 (primary immunodeficiency diseases， 
PID) 是 指 一 组 免 疫 器 官 .组 织 、 细 胞 或 分 子 缺 陷 ,导致 机 体 
免疫 功能 不 全 的 疾病 。 随 着 基础 免疫 学 的 发 展 和 检测 以 及 
基因 分 析 水 平 的 提高 ,这 组 疾病 的 病 种 也 日 益 增 多 。 按 
2009 年 国际 免疫 学 联合 会 (IUIS) 关 于 原 发 性 免疫 缺陷 病 科 

学 小 组 报告 ,已 发 现 200 多 种 ,其 中 明确 基因 缺陷 的 超过 150 
种 ( 表 21-7-1), 其 中 近 一 半 病 例 为 抗体 缺陷 病 。 经 典 的 原 
发 区 缺陷 常 表现 为 婴儿 期 或 儿童 期 频繁 (反复 ) 发 生 的 
特殊 感染 。 大 约 80 中 的 患者 发 病 年 龄 小 于 20 岁 .因为 遗 
传 常 为 X- 连 锁 的 .70%% 的 患者 为 男性 。 世 界 范围 内 . 有 临 
床 表现 的 免疫 缺陷 发 病 率 总 体 上 约 为 1110 000。 合计 无 丙 
种 球 借 自 血 症 的 发 生 率 为 1/50 000, 严 重 联合 免疫 缺陷 为 
17100 000 一 1500 000. 选 择 性 IgA 缺乏 症 .在 北美 和 日 人 的 
发 生 率 约 为 17600, 在 日 本 和 我 国 约 为 1118 000。 一 些 严 
重 的 PID 往往 在 婴 幼 儿 时 期 就 发 病 , 如 未 经 诊断 与 合理 治 
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疗 大 多 死 于 儿童 期 ;有 的 PID. 如 常见 变异 型 免疫 缺陷 病 ， 
可 起 病 于 各 年 , 且 以 青 壮 年 多 见 。 近 二 十 余年 来 .在 
PID 的 诊断 和 治疗 方面 都 有 长 足 进 展 ,经 医疗 监护 的 许多 
PID 患者 可 长 期 存活 。 

多 着 对 PID 的 认识 逐步 加 深 和 大 量 新 的 PID 种 类 的 
发 现 .许多 原来 的 观念 正在 发 生 改 变 , 其 中 最 为 重要 的 包括 
PID 的 发 能 远 远 高 于 以 往 的 认识 ;PID 的 患者 可 以 
仅仅 表现 为 对 某 种 病原 易 感 , 除 此 之 外 并 无 其 他 异常 :国内 
目前 正在 逐步 形成 几 个 PID 的 诊断 中 心 .这 样 将 会 对 PID 
的 诊断 和 治疗 提供 有 效 的 帮助 并 产生 促进 作用 。 









【病因 与 发 病 pa 

原 发 性 免疫 缺陷 ; < en 近 十 余年 的 研究 
显示 PD 大 多 由 单 基 。PID 可 以 是 单 发 的 疾病 . 
也 可 以 是 综合 rg 而 目 每 种 免疫 缺陷 病 (immu 
nologic deficiency disease.ID) 中 仍 可 能 由 不 同 的 疾病 组 成 。 











【 原 发 性 免疫 缺陷 的 分 类 】 

由 于 近年 来 不 断 有 新 PID 被 发 现 .许多 新 发 现 的 PID 
与 经 典 的 PID 有 很 大 的 不 同 , 难 以 归 到 以 入 的 分 类 中 .四 
此 国际 上 PID 的 分 类 也 不 断 发 生变 化 、2007 年 1UIS 息 据 
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表 21-7-1 


1. 联合 免疫 缺陷 

(1) 无 工 有 了 B- 严 重 联合 免疫 缺陷 
(a)X- 连 锁 (yc 缺陷 ) 
(bb) 常 染色 体 隐 性 (Jak3 缺陷 ) 
Ce)IL7R 缺陷 
(d)CD45 缺陷 
(eCD3 8/CD3e/CD3 5 缺陷 

(2) 无 本 无 BB 严重 联合 免疫 缺陷 


(a)RAG1/2 缺陷 
(b)Artemis 缺陷 
(c) 腺 苷 脱 氮 酶 (ADA) 缺 陷 


(d) 网 状 组 织 发 育 不 良 
《3) Omenn 综合 征 
(4) DNA 连接 酶 外 缺陷 
(5) Cernunnos/XLF 缺陷 
(6) CD40 配 体 缺 陷 
(7) CD40 缺陷 
(8) 嗓 叭 核 苷 磷酸 化 酶 (PNP) 缺 陷 
(9) CD3y 缺陷 
(10) CD8 缺陷 
(11) ZAP-70 缺陷 
(12) Ca2- 通道 缺陷 
(13) MHC 工 类 缺陷 
(14) MHC 本 类 缺陷 
(15) winged helix nude(WHN) 缺 陷 
(16) CD25 缺陷 
(17) STAT5b 缺陷 
2. 抗体 缺陷 为 主 的 免疫 缺陷 


(1) 血清 全 免疫 球 蛋 白明 显 减 少 伴 卫 细胞 缺 如 或 明显 


减少 
(a)Btk 缺陷 (X- 连 锁 无 丙种 球 蛋白 血 症 ) 
'b) 重 链 h 缺 聊 
(co)X5 缺陷 
(d)Iga 缺陷 
(e)Ig8 缺陷 
(CDBILNK 缺陷 
(8g) 胸 腺 瘤 伴 免疫 缺陷 
(h) 骨 能 发 育 不 良 (Myelodysplasia) 
(2) 血清 IgG 和 IgA 明显 减少 伴 避 细胞 正常 常 ,减少 或 明 
es 
i 省 见 变 异型 免疫 缺陷 
D)ICOSCinducible : 因 缺 隐 
ee ible costimulator) 基因 和 缺陷 
| 连锁 淋巴 增殖 综合 征 
3) 血清 IgG 和 IgA i 少 FE 党 
a gA 明显 减少 伴 IgM 正常 
(a) CDIOL 缺 隐 
(bh)CDa0 缺陷 
(OAID(activation induced cytidine deaminase) 缺 陶 
(UNG( 尿 啼 啶 DNA 糖 基 化 酶 缺陷 
(人 4) 亚 类 (isotype) 或 轻 缺 聊 伴 也 细胞 数 正常 
(aylg 失 | 
(bx 链 缺 陪 
(oJlgG 显 类 缺 降 





增多 及 B 
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Co 


o1 


.免疫 调节 


病 ( 主要 参照 2009 年 IUIS) 


(d)IgA 缺陷 并 IgG 亚 类 缺陷 

(6) 选择 性 IgA 缺陷 
(5) Ig 水 平和 B 细胞 数 正常 的 特异 性 抗体 缺陷 
(6) BB 细胞 数 正常 的 娶 儿 和 暂时 性 低 丙 种 球 组 白 血 症 





: 其 他 确认 的 免疫 缺陷 综合 征 


(1) Wiskott-Aldrich 综合 征 
(2) DNA 修复 缺陷 
(a) 共 济 失调 毛细 血管 扩张 
(b) 共 济 失 调 毛 细 血 管 扩 张 样 病 
(c) Nijmegen breakage 综合 征 
(d)Bloom 综合 征 
(3) 胸腺 缺陷 
DiGeorge 异常 (DiGeorge anomaly) 
(4) 免疫 - 骨 发 育 不 良 (immuno-osseous dysplasias) 
(a) 软 骨 毛发 发 育 不 良 (cartilage hair hypoplasia) 
(b)Schimke 综合 征 
(5) 商 Ig : 综合 征 (HIES) 
(a)Job 综合 征 (AD HIES) 
CD)AR HIES 伴 分 枝 杆菌 和 病毒 感染 
(c) AR HIES 伴 病毒 感染 和 中 枢 神 经 
出 血 
(6) 慢性 皮肤 不 
(7) 肝 静 脉 闭 骞 
(8) Hoyerall-Hreidarsson 综合 合 征 
9 异常 性 疾病 
(1) 免疫 缺陷 伴 色 素 
(a)Chediak-Higashi 纪 综 人 合 征 
(b)2 型 Griscelli 综 色 
(c)2 型 Hermansky- Pudlak 综合 征 
(2) 家 族 性 只 血细胞 淋巴 组 织 细胞 增生 综合 征 
(a) 穿 孔 素 缺陷 
(b)Munc13D 基因 缺陷 
(c)Syntaxin 11 缺陷 
(3) X- 连 锁 淋 巴 增殖 综合 征 
(a)XLP1 
(b)XLP2 
(4) 伴 自身 免疫 的 免疫 缺陷 
(a) 自 身 免 疫 性 淋巴 增殖 综合 征 (ALPS) 
(7)CD95(Fas) 缺 陷 .1a 现 ALPS 
Cii)CD95LCFas 配 体 ?缺陷 ,lb 型 ALPS 
(ii )caspase 10 缺陷 ,2a 型 ALPS 
(jy)caspase 8 缺陷 ,2b 型 ALPS 
(VD)N-Ras 活化 缺陷 ,N- Ras ALPS 
(b) 自 身 免 疫 性 多 内 分 泌 腺 病 伴 念珠 并 肖 病 和 外 胚层 发 
育 不 全 (autoimmune polyendocrinopathy with can- 
s and ectodermal dystrophy, APECED) 





系统 血管 炎 / 
























didis 
连锁 免疫 调节 异常 .多 内 分 泌 腺 病 , 妃 病 (immune 
dysregulation. polyendocrinopathy. enteropathy [ X- 


linked |. IPEX) 





. 存 史 细胞 数 熏 和 (或 ) 功 能 缺陷 


(1) 严重 先天 性 中 性 粒 细 胞 减少 症 

(2) Kostmann 病 

(3) 循环 中 性 粒 细胞 减少 症 

(4 连锁 中 性 粒 细 胞 减少 证/ 涌 镶 发 言 不 良 





2376 











(5) P14 缺陷 

(6) 1 型 白细胞 黏附 缺陷 (LAD) 

《7) 2 型 白细胞 黏附 缺陷 

(8) 3 型 白细胞 黏附 缺陷 

(9) Rac-2 缺陷 

〈10) B-Actin 缺陷 

《11) 幼年 型 局 灶 性 牙 周 炎 

(12〉 Papillon-Lefevre 综合 征 

(13) 特异 性 颗粒 缺陷 

(14) Schwachman-Diamond 综合 征 

(15) X- 连 锁 慢 性 肉芽 肿 病 (CGD) 

(16) 常 染色 体 慢性 肉芽 肿 病 

(17) 中 性 粒 细 胞 葡萄 糖 -6- 磅 酸 脱氧 酶 (G6PD) 缺 陷 

(18) IL-12 和 1L-23 受 体 8 链 缺陷 

(19) IL-12p40 缺陷 

(20) IFN-y 受 体 1 缺陷 

(21) IFN-y 受 体 2 缺陷 

(22) STAT-1 缺陷 

国有 免疫 缺陷 

(1) 无 汗 性 外 胚层 发 育 不 良 伴 免疫 缺 陷 (anhidrotic ec- 
todermal dysplasia with immunodeficiency, EDA- 
ID) 

(2) IRAK4(]L-1 receptor associated kinase 4) 缺 陷 

(3) 疣 . 低 丙种 球 蛋 白 感染 、 先天 性 骨髓 粒 细胞 缺乏 
(warts, hypogammaglobulinemia infections, my- 
elokathexis WHIMD 综 合 征 





缺陷 累及 工 细 胞 或 (和 )?B 细胞 或 其 他 成 分 和 功能 异常 特 
点 ,分 为 联合 免疫 缺陷 ,抗体 缺陷 为 主 的 免疫 缺陷 、 其 他 确 











认 的 免疫 缺陷 综合 征 , 人 免疫 调节 异常 性 疾病 、 符 蜂 细胞 数量 
和 (或 ) 功 能 缺陷 、 固 有 免疫 缺陷 、 自 身 炎症 性 疾病 、 补 体 缺 


陷 八 大 类 。 此 分 类 与 以 往 的 分 类 不 同 在 于 除了 免疫 组 分 对 
PID 进行 分 类 外 .对 一 些 新 发 现 的 非 经 典 的 PID 从 免疫 功 
能 角度 进行 了 归 类 。 但 随 着 新 的 PID 种 类 的 发 现 和 对 其 
本 质 的 认识 PID 的 分 类 还 将 不 断 完善 。 


【免疫 缺陷 的 评估 与 诊断 】 

判断 患者 有 无 PID, 需 要 通过 临床 和 实验 室 两 个 方面 
进行 临床 免 EF CDC 和 Jeffrey Modell 基金 会 
制定 了 针对 刁 
这 对 于 早期 有 效 的 














发 现 儿 


:来 治疗 ,效果 和 
重 不 增 或 生长 异 





名 三 2 次 深部 感染 ,包括 败血症 ;@ 原 发 性 

史 。 还 有 许多 共有 答 示 作用 的 临床 特征 ( 表 21-7-2) 的 患者 
进行 临床 评估 ,然后 进 佑 作出 诊断 。 总 的 
原则 是 当 思 者 台 疗 效果 不 佳 的 感染 时 .应 
管 赐 企 在 原 发 性 免疫 缺陷 的 可 能 。 表 21-7-3 列 述 了 用 于 











续 表 
(4) 疣 状 表皮 发 育 不 良 (Epidermodysplasia verrucifor- 
mis) 
(5) 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 
7. 自身 炎 性 疾病 


〈1) 家 族 性 地 中 海 热 

(2) 肿瘤 坏死 因子 受 体 相关 周期 性 发 热 综 合 征 (TNF 
receptor-associated periodic syndrome, TRAPS) 

高 18D 综合 征 

Muckle-Wells 综合 征 

家 族 性 寒 冷 型 自身 炎症 综合 征 (familial cold auto 


inflammatory syndrome) 





(3) 
(4) 
(5) 


(6) 新 生 儿 多 系统 炎症 性 疾病 (NOMID) 或 慢性 婴儿 神 
经 皮肤 关节 (CINCA) 综 合 征 

(7) 化 月 性 关节 炎 , 坏 站 性 脓 皮 病 , 竣 疮 综合 征 (pyogenic 
sterile arthritis，pyoderma gangrenosum, acne syn- 
drome) 

(8) Blau 综合 征 


(9) 慢性 复发 性 多 灶 性 骨髓 炎 和 先天 性 红细胞 生成 
异常 性 贫血 (chronic recurrent multifocal Osteomy- 
elitis and congenital dyserythropoietic 
Majeed syndrome) 

补体 缺陷 

ClqsOley OL CG C3 C5 0 C7 C8 Geb Co 

抑制 物 ,I 因子 ,H 因子 .D 因子 . 备 解 素 ,MBP,MASP2， 

补体 受 体 3.CD46.CD59 22 种 成 分 各 自 的 缺陷 , 阵 发 性 

睡眠 性 血红 蛋白 尿 症 (PNH) 





anemia, 


多 


PID 的 常规 实验 评估 项 目 ,其 方法 与 意义 可 参照 第 三 章 内 
“常用 免疫 功能 检查 及 其 临床 意义 ”。 
表 21-7-2 具有 免疫 缺陷 警示 作用 的 临床 特征 


(一 ) 经 常 出 现 并 可 高 度 怀 疑 为 免疫 缺陷 的 临床 特征 


1. 慢性 感染 
2. 出 乎 意料 的 反复 感染 
二。 





不 寻常 病原 菌 所 致 的 感染 
感染 发 作 的 间 砍 期 中 常 不 能 彻底 痊愈 或 治疗 后 未 
能 很 快 好 转 者 
(二 ) 较 常 出 现 的 疑似 免疫 
念珠 菌 


缺陷 的 临床 特征 


染 ) 







4 肝 脾 肿 大 
5. 反复 发 生 脓 种 
6. 反复 发 生 骨 角 炎 
(三 ) 与 特异 性 免疫 缺陷 有 关 的 一 些 临 床 特征 
1. 共 济 失调 
2. 毛细 血管 扩 
3. 短 辟 侏 人 
4. 软骨 -毛发 发 言 不 全 
5. 原 发 性 内 分 沁 病 
6, 局 部 白化 病 
7. 血小板 减少 症 
8. 湿疹 
9. 手足 搞 摘 





张 症 
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第 二 十 一 篇 “免疫 性 疾病 
表 21-7-3 免疫 功能 的 实验 室 检测 
1. 初步 过 筛 性 试验 
(1) 血 常规 及 涂 片 作 细 胞 分 类 计数 
(2) 血清 免疫 球 蛋白 水 平 检测 IgG,IgA.IgM 和 IgE 
2. 其 他 可 进行 的 试验 
(1) 外 周 血 中 各 种 单个 核 细胞 定量 (用 单 克 隆 抗 体 、 
荧光 免疫 技术 测 细胞 表面 标记 ) 
1) 工 细胞 :CD3,CD4,CD8,TCRa8,TCR76 
2) B 细 胞 :CD19,CD20,1g(p,6,Y,asx: 入 ) ,Ig- 相 关 
分 子 (a;B) 
3) NK 细胞 :CD16 
4) 单 核 细胞 :CD15 
5) 激活 标记 :HLA-DR,CD25,CD80 
(2) 工 细胞 功能 测定 
1) 皮肤 迟 发 型 超 敏 反 
2) 对 丝 裂 原 的 增殖 反应 (PHA,ConA, 抗 CD3) 和 


























反应 (PPD, 白 念珠 菌 素 , 破 伤 









对 同 种 异型 细胞 的 增殖 反应 (混合 淋巴 细胞 反 
应 ) 

3) 细胞 因子 的 生成 

43) BB 细胞 功能 测定 

1) 天 然 的 或 常 有 的 获得 性 抗体 :同族 血 凝 素 , 对 常 
见 病毒 (流感 风疹、 麻疹) 和 细菌 毒 来 ( 白 哈 、 破 
J 

2) 注 条 全 毒素 ) 和 糖 类 (肺炎 球菌 
或 吵 血 也 等 菌 苗 ?抗原 后 的 抗体 应 答 


3) IgG 亚 类 测定 
(4) 补体 
1) CH50 
2) C3,C4 
(5) 在 嗓 功 能 
1) 二 和 氨 若 丹 明 CDHR) 分 析 或 四 唑 氮 蓝 (NBT) 还 原 
2) 趋 化 试验 
3) 杀菌 活性 测定 








od. Wile 的 而 立 ;加 原 发 性 或 
pe 党 省 的 程度 。 a 
局 染 风 、 预 防 接种 风 , 家 族 史 等 , 表 21-7-4、 表 21-7-5) .体检 
(包括 免疫 系统 检查 ) 和 免疫 常规 实验 室 检查 ， Ry je 
患者 明确 前 两 点 。 为 了 解 缺陷 环节 和 诊 eee 
通常 需 将 患 少 送 往 具有 特殊 诊断 条 件 的 医院 作 面 nsw 

Ei 院 作 so 
复杂 的 体内 ,外 免疫 学 检测 。 院 作 更 为 精细 、 












〖 防 治 原则 】 
(一 ) 预防 鉴于 本 组 疾病 中 不 少 为 遗传 性 的 , 因 而 做 

好 家 系 测 舍 和 遗传 咨询 共有 重要 的 预防 义 ,截至 ea 
己 经 明确 100 余 种 PID 的 基因 突变 类 型 ， 
(Sa 

i 2 


人 简 : 洛 入 华 有志 






E 要 采用 造血 二 细胞 (CD31 细胞 ) 移 
` 作 低 内 种 球 集 让 血 症 的 严重 工 贿 胞 切 


能 缺陷 ,已 取得 良好 效果 。CD34- 细胞 可 来 源 于 脐 血 ` 外 周 
血 或 骨 骨 ,将 它们 经 CD34 细胞 分 离 器 处 理 后 获取 。 若 能 
采用 HLA 型 -- 致 的 同胞 供 者 骨 艇 移植 ,效果 好 但 供 者 非 
常 局 限 。 消 除 工 细胞 的 HLA 半 匹 配 型 的 当 血 也 被 采用 ， 
效果 略 逊 于 前 者 。 胎 肝 移 植 已 很 少 用 作 免 疫 重 建 。 胎 儿 胸 
腺 移植 仅 限于 胸腺 发 育 很 差 的 DiGeorge 异 
年 内 有 效 , 有 时 需 多 次 移植 。 pa 
严重 联合 免疫 缺陷 病 , 已 有 获得 免疫 重建 的 报道 ,有 的 经 若 
于 年 月 后 尚 需 重 复 治疗 。 

2. 替代 疗法 ”晚近 主张 应 用 每 月 0.4 一 0. 6g/kg 大 剂 
量 的 丙种 球 蛋 白 ( 丙 球 ) 静 脉 泣 注 , 作 丙 种 球 蛋 白 低下 血 症 
的 免疫 蔡 代 疗法 .使 患者 血清 1gG 维持 在 5g/1, 可 获 预 防 
和 治疗 感染 的 良 效 。 对 于 轻 度 IgG 缺陷 (3 一 4g/L) 患 者 的 
丙 球 用 量 , 则 取决 于 临床 症状 和 对 感染 原 的 反应 能 力 而 适 
当 少 给 或 不 给 丙 球 。 丙 球 替 代 无 益 于 非 IgG 类 的 下 缺陷 
患者 。 当 抗体 缺陷 患 者 伴 严 重 而 硕 固 的 感染 时 ,可 采用 含 
高 效 价 特异 抗体 的 丙 球 滴 注 。 日 前 已 有 一 些 生 物 活性 细胞 
因子 可 供 菜 些 免疫 缺陷 病 的 治疗 。 如 重组 Y 干扰 素 用 于 治 
疗 慢性 肉芽 种。 此 外 由 于 对 PID 的 深入 研究 .尤其 是 发 病 
机 制 的 明确 ,对 于 PID 的 治疗 可 能 提供 行 之 有 效 的 方法 。 
如 对 I-12/IFN-y 及 其 受 体 通路 缺陷 的 研究 ， .进一步 阐明 
了 IFN-y 在 抗 分 枝 杆菌 中 的 重要 作用 ,使 用 重组 人 IFNY 
产生 了 显著 的 效果 。 

3. 其 他 ”积极 防治 感染 也 是 处 理 本 组 疾病 的 
第 之 一 。 de 院 病例 宜 置 于 无 菌 层 流 室 
中 ,进行 严格 的 保护 性 反 隔 离 。 应 尽量 按 感 染 原 的 药 en 
验 采用 足 蘑 足疗 程 的 杀 茵 性 药物 ,对 病因 不 明 者 , 先 用 广 谱 
抗菌 药物 进行 试验 性 治疗 。 应 注意 营养 等 支持 性 处 理 , 慎 

用 含 淋巴 细胞 的 血液 制品 ,防止 移植 物 抗 宿 主 病 , 禁 用 或 俩 


用 活 毒 ( 菌 ) 疫 苗 。 












. 











一 、 联 合 免疫 缺陷 


临床 上 兼 有 抗体 缺陷 和 细胞 免疫 缺陷 表现 的 加 者 不 一 
定 同时 存在 工 .B 细 胞 缺损 。 不 少 病例 主要 是 工 细 胞 缺陷 
并 由 此 引起 B 有 六 2 林 人 下 。 相 反 的 .单纯 的 细 
胞 免疫 缺陷 病 乃 属 罕见 。 这 是 由 于 工 输 助 细胞 的 缺陷 必 
然 影 响 吕 细胞 产生 抗体 的 功能 ,因而 多 少 有 联合 免疫 缺陷 
的 性 质 。 

(一 ) 严重 联合 免疫 缺陷 病 (severe combined immuno 
deficiency, 简 称 SCID) 是 以 各 种 获得 性 免疫 功能 都 明 是 赤 
失 为 特征 的 先天 性 疾病 , 若 不 移植 免疫 活性 组 织 以 重建 锡 
疫 , 或 无 菌 隔离 .患者 将 均 在 1 岁 以 内 天 折 。 

1. 常 染色 体 隐 性 遗传 的 SCID 1958 年 在 增 士 最 早报 
道 , 故 又 称 瑞士 型 SCID。 病 因 是 由 于 纳 胞 内 激酶 ] Jak3 二 
因 突 变 。 患 儿 在 和 后 后 最 初 数 月 内 十 炎 肺炎 
政 血 症 .上 吃 海 和 皮肤 感染 。 接 着 岩 现 消 瘤 .年 攻 你 训 
























第 七 章 “免疫 缺陷 病 
发 生 白 念珠 菌 , 卡 氏 肺 抱 子 虫 . 巨 细胞 病毒 等 条 件 性 感染 或 。” 力 .处 于 移植 物 抗 宿 主 病 (GVHD) 高 危 状态 。 通 过 胎盘 也 
在 接种 活 疫苗 后 出 现 的 全 身 性 疫苗 病 。 患 儿 常 因 不 易 确诊 。 ”母亲 免疫 活性 细胞 或 输 注 了 含有 HLA 抗原 不 一 致 的 淋巴 
或 缺乏 有 效 治疗 而 死亡 。 这 类 患 儿 缺乏 排斥 非 己 组 织 的 能 。 细胞 的 血 制品 .都 可 发 生 GVHD。 


心 





表 21-7-4 ”病史 对 免疫 缺陷 种 类 的 提示 作用 








阳性 病史 免疫 缺陷 
反复 肺炎 链球 菌 和 流感 嗜 血 杆菌 感染 抗体 或 补体 C2 缺陷 
反复 蓝 氏 机 第 鞭毛 虫 感染 抗体 缺陷 
家 族 性 自身 免疫 病 ( 如 SLE. 类 风湿 关节 炎 , 恶 性 贫血 ) 常见 变异 性 免疫 缺陷 或 IgA 缺陷 
肺 抱 子 虫 感染 , 隐 和 孢子 虫 或 弓形 虫 感 染 工 细 胞 缺陷 
病毒 ,真菌 或 分 枝 杆菌 (机 会 ) 感 染 工 细胞 缺陷 
活 疫苗 接种 后 感染 (如 水 总 , 肴 散 灰 质 炎 :BCG) 工 细 胞 缺陷 .抗体 缺陷 
输血 造成 的 移植 物 抗 宿主 病 工 细 胞 缺陷 


葡萄 球菌 感染 , 革 兰 阴性 菌 感染 (如 沙 雷 菌 属 或 克 雷 伯 杆 菌 属 ) ,或 。 香 喉 细胞 缺陷 
真菌 感染 (如 曲霉 菌 ) 





反复 皮肤 感染 中 性 粒 细 胞 缺陷 或 抗体 缺陷 

反复 牙 眼 炎 中 性 粒 细胞 缺陷 

反复 奈 瑟 菌 感染 补体 缺陷 

反复 败血症 补体 缺陷 或 IgG 缺陷 

母亲 的 兄弟 有 与 患者 类 似 的 感染 并 在 幼年 因 感 染 天 折 X- 连 锁 的 疾病 (如 严重 联合 免疫 缺陷 ,Btk 缺陷 ， 


Wiskott-Aldrich 综合 征 .CD10L 缺陷 ) 


表 21-7-5 ”PID 特征 性 的 临床 表现 与 提示 作用 
年 龄 段 临床 表现 常见 疾病 











< 腹泻 ,发 言 不 良 严重 的 联合 免疫 缺陷 
斑 丘 疹 . 脾 肿 大 严重 的 联合 免疫 缺陷 发 生 移 秆 物 抗 宿主 反应 
低 钙 抽 摘 ,先天 性 心脏 病 , 伴 低 置 耳 位 的 特殊 面容 DiGeorge 异常 
反复 化 脓 性 感染 ,败血症 C3 缺陷 
眼皮 肤 白 化 病 , 神 经 系统 政变 ,淋巴 结 肿 大 Chediak-Higashi 综合 征 
发 绀 ,先天 性 心脏 病 , 中 位 肝 先天 性 无 脾 
脐带 脱落 延迟 ,白细胞 增多 . 牙 周 炎 ,伤口 愈合 不 佳 ”和 白细胞 黏附 功能 缺陷 
腑 肿 ,淋巴 结 肿 大 , 熏 罕 堵塞 ,肺炎 , 骨 通 炎 慢性 肉芽 肿 
反复 皮肤 , 肺 ,关节 和 内 胜 葡萄 球菌 脓肿 , 肺 气 种 ， ”高 IgE 综 合 征 


粗糙 的 脸 部 特征 , 冶 痒 性 皮炎 














慢性 牙 具 炎 ,反复 口 以 溃疡 和 皮肤 感染 .严重 粒 细 严重 的 先天 性 粒 细胞 减少 症 
胞 减少 
消化 道 出 血 ( 如 便血 ) .湿疹 Wiskott-Aldrich 综合 征 

6 个 月 至 5 岁 口服 兰 通 灰质 炎 糖 丸 后 麻 疗 关连 锁 无 丙种 球 蛋白 血 症 
严重 EB 病毒 感染 X- 连 锁 淋巴 增殖 综合 征 
持续 口腔 念珠 菌 感 兴 , 指 中 萎缩 .内 分 沁 异 常 (甲状 ”慢性 皮肤 黏膜 念珠 菌 病 


旁 腺 功能 减退 ,Addison 病 ) 
访 5 岁 (包括 成 人 ) ” 共 济 失调 ,反复 虑 突 和 肺 部 感染 ,神经 系统 退行 性 。” 共 济 失调 毛细 管 扩张 
变 , 毛 细 血 管 







反复 奈 C5.06.07 或 C8 缺陷 
反复 各 实 1 常见 变异 性 免疫 缺 聊 病 





免疫 ,消化 道 淋 巴 增 张 
进展 性 皮 册 炎 伴 有 共性 埃 可 病毒 性 脑 炎 入 连锁 无 王 种 球 重 避 身 证 
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第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 


免疫 学 检查 发 现 血清 IE 水 平 很 低 或 缺 如 .接受 抗原 免 
疫 后 也 不 产生 抗体 。 细 胞 免疫 功能 几乎 全 无 ,淋巴 细胞 去 
1.2X107L(1200/mms),CD3 阳性 细胞 低 于 10 反 ,对 丝 裂 
原 或 同 种 异型 细胞 的 增殖 反应 极 低 或 没有 .不 出 现 皮肤 迟 
发 型 超 敏 反 应 ,对 非 已 组 织 不 能 排斥 。 和 典型 患者 的 胸腺 都 
小 于 2g, 且 常常 尚未 降 到 颈 部 。 镜 下 胸腺 缺乏 皮 散 差别 ， 
几乎 见 不 到 胸腺 淋巴 细胞 , 且 往 往 没 有 喻 氏 小 体 。 淋 巴结 
的 滤 泡 和 副 皮 质 区 都 见 不 到 淋巴 细胞 。 扁 桃 体 、 腺 样 体 和 
肠 集 合 淋巴 小 结 都 极度 发 育 不 良 甚至 缺 如 。 推 测 本 型 
SCID 的 发 病 机 制 为 工 及 也 细胞 发 育成 熟 不 良 。 近 来 发 现 
本 型 SCID 中 有 不 少 患者 RAG (recombination activating 
genes)-1 或 RAG-2 突变 患者 几乎 无 无 B 但 NK 细胞 
增加 。 

治疗 方面 丙种 球 蛋 白 蔡 代 疗法 不 能 阻止 SCID 病程 恶 
-化 ,但 予以 HLA 基因 型 一 致 的 或 D 位 点 相配 的 异体 肯 艇 
移植 能 使 患者 的 免疫 缺损 得 以 纠正 。 输 入 了 D 位 点 不 相配 
| 的 骨骼 细胞 几乎 都 发 生 致 死 性 的 GVH 病 。 上 骨髓 移植 的 剂 
量 各 家 不 一 。 一 般 是 静脉 注入 (有 人 作 腹 腔 注 入 ) 有 核 骨 艇 
细胞 10 一 10*/kg, 也 有 注 人 107/kg 而 获得 成 功 的 。 即 使 
选择 主要 组 织 相 容 抗原 (HLA 抗原 ) 完 全 相同 的 供 者 ,还 有 
次 要 组 织 相 容 抗原 的 差异 , 仍 有 发 生 GVHD 的 可 能 。 因 而 
对 SCID 患者 在 移植 同型 骨 笑 的 第 1、3、6、11 天 分 别 给予 
甲 甩 蝶 叭 (MTX)10mg/m 静脉 注射 .以 防止 或 减轻 术 后 的 
SVYH 反应。 在 术 前 不 必 给 予 任何 免疫 抑制 措施 。 近 年 来 
已 有 移植 除去 了 细胞 的 HLA 半 匹 配 肯 做 或 CD34 十 细胞 
而 获 免疫 重建 的 报道 ， 

2. 关连 锁 隐 性 遗传 SCID ”临床 表现 ,免疫 检查 所 见 以 
及 病理 改变 均 与 常 染 色 体 隆 性 遗传 性 相似 。 唯 这 类 患者 往 
往 具 有 正常 BB 细胞 ,已 知 X- 连 锁 的 SCID 是 由 于 白介素 2 
受 体 (IL-2R) 和 IL-4、IL-7、IL-9IL-15IL-21 共有 的 y 链 突 
灾 . 主 要 使 T 细胞 成 熟 缺 陷 。 因 而 在 治疗 上 除 骨 入 移 植 有 
良 效 外 ,移植 小 于 14 周 龄 的 胎儿 胸腺 ; 或 注射 体外 培养 的 
网 腺 上 皮 细 胞 也 可 能 三 得 一 些 短期 疗效 。 

3. 腺 背 脱 氨 酶 缺陷 (adenosine deaminase, ADA defi- 
cency) 约 20%SCID 是 ADA 缺陷 所 致 。ADA 存在 于 红 
细胞 淋巴 细胞 .羊水 细胞 及 肝 、 竖 六 # 组 织 中 ,但 以 
淋巴 样 组 织 和 淋巴 细胞 中 的 酶 活 性 最 高 ,T 细胞 内 的 舍 量 
更 高 于 细胞 。 当 ADA 缺陷 时 脱氧 腺 若 ( deoxyadenosine) 
和 它 的 三 倘 
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将 大 熏 堆 积 ,从 而 抑制 DNA 合成 ,对 淋巴 
细 胞 时 毒性 作用 。 不 少 患者 的 淋巴 细胞 于 生 后 就 明显 低 
下 .本 .B 细胞 功能 缺陷 ;也 有 的 患者 淋巴 细胞 波动 于 上 
与 低下 之 问 , 到 2 岁 以 后 ,其 至 到 4 岁 后 才 起 病 ， 出 现 淋 到 
细胞 瓷 渐 减 少 ， 患 者 的 胸腺 中 能 见 到 - 些 哈 氏 小 体 此 
外 ,多半 况 可 出 现 骨 骼 系统 的 发 育 异 常 ， 表现 为 | | 
每 村 -入 端 不 整齐 、 凤 盆 畸形 等 
色 休 路 性 得 传 :是 央 位 于 20 号 桨 色 体 于 的 
灾 导 租 ADA 缺陷 。HLA 而 - 敏 的 同胞 
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骨 钥 移植 可 部 分 或 全 部 地 纠正 ADA 缺陷 患者 的 免疫 缺 
损 , 每 2~4 周 输 注 一 次 X 线 照射 (2500rad) 过 的 红细胞 可 
使 一 部 分 患者 获得 临床 和 免疫 学 改善 。 木 症 已 有 经 基因 治 
疗 而 获 免疫 重建 的 报道 。 

4. 网 状 组 织 发 育 不 全 (reticular dysgenesis) 
种 伴 白细胞 低下 的 SCID, 1959 年 首次 描述 一 对 同 卵 双生 
男 要 .他们 的 血 和 骨 艇 中 完全 缺 如 淋巴 细胞 . 粒 细 胞 和 血 小 
板 减少 。 我 国 于 1983 年 也 报道 1 例 。 如 不 进行 骨 租 移植 
早期 就 会 死 于 全 身 感染 。 本 症 是 常 染 色 体 隐 性 遗传 ,造血 
二 细胞 和 工 .B 细胞 成 熟 缺 陷 。 目 者 血清 中 各 类 Ig 都 非常 
低 , 淋 巴 细 胞 对 丝 掏 原 的 刺激 无 反应 ,胸腺 重 晤 低 于 1 克 ， 
无 蛤 氏 小 体 , 没 有 或 偶 见 胸 腺 细胞 。 

(二 ) X- 连 锁 高 IgM 综合 征 { X-linked hyper lgM syn- 
drome; HIGM) :CD40 配 体 缺陷 诊断 依据 为 :抗体 形成 
受 损 ,患者 有 完好 的 IgM 类 抗体 应 答 , 而 无 向 IgG 类 抗体 
转换 的 功能 ,血清 IEM( 有 时 还 有 JgD) 水 平 增高 或 正常 ,而 
IgG 和 IgA 明显 低下 ,外 周 血 中 只 有 带 IgM 和 1lgD 的 B 细 
胞 ;@ 大 部 分 患 考 合 并 反复 的 或 持续 的 中 性 粒 细胞 低下 、 血 
小 板 低下 和 溶血 性 贫血 ;@ 循 环卫 细胞 正常 。 

已 经 明确 X- 连 锁 HIGM 的 遗传 缺损 为 表达 在 活化 工 
细胞 上 的 CD40 配 体 (L) 的 编码 基因 (位 于 Xq26) 发 生 突 
谈 , 使 大 多 数 串 者 的 工 细 胞 上 无 CD40L 表达 ,或 患者 表达 
无 功能 的 CD10L; 从 而 不 出 现 由 IgM 向 IgG,IgA 转换 所 必 
需 的 CDioL 与 CD40( 即 工 与 B) 的 结合 或 无 能 结合 。 
HIGM 为 男性 发 病 。6 个 月 一 2 岁 起 反复 上 呼吸 道 感染 、 
中 理 炎 肺炎 等 。 病 原 微 生物 可 以 是 化 脓 性 细菌 、 卡 氏 肺 变 
虫 .念珠 菌 及 巨细 胞 病毒 病毒 感染 。 由 于 抗原 连 刺激 了 
细胞 产生 IgM. 患 者 扁桃 体 、 淋 巴结 、 肝 脾 可 增 大 。 自 身 抗 
体 的 作用 可 以 导致 血小板 减少 .溶血 性 贫血 及 中 状 腺 功能 
减退 等 表现 。 约 有 50% 的 患 省 有 间断 或 持续 性 的 中 性 粒 
细胞 减少 .并 出 现 反复 口 炎 或 口腔 漠 疡 。: 室 检 查 发 现 : 
BB 细胞 数量 正常 ,B 细胞 表面 gM.IgD 正常 ,其 他 种 类 I8 
减少 或 缺 如 ;血清 IgG、IgA、lgE 水 平 降低 ,IgM 正常 或 增 
高 :特异 性 抗体 通常 是 IgM。 大 多 数 患 者 了 细胞 数量 、 亚 
群 和 淋巴 细胞 增殖 功能 正常 。 流 式 细胞 仪 工 细胞 CD40 配 
体 减 少 或 缺 如 。 经 TVIG 可 以 使 患者 反复 感染 得 到 改善 ， 
是 者 最 终 往往 匈 于 严重 感染 。 

(三 ) 味 叭 核 背 磷酸 化 酶 缺陷 (purine nucleoside phos- 
phorylase, PNP deficiency) ”PNP 是 嗓 叭 分 解 代谢 途径 中 
的 一 种 酶 ,广泛 存在 于 人 体 细胞 中 。 缺 乏 PNP 可 导致 去 氧 

; 寿 (dGTP) 堆 积 而 抑制 细胞 增殖 ;特别 是 了 细胞 
尤为 敏感 ,因而 较 卫 细胞 受到 更 为 严重 的 损害 。1975 年 首 
例 报道 PNP 缺乏 伴 细 胞 免疫 缺陷 病 .此 后 又 发 现 个 少 过 去 
认为 是 Nezelof 综合 征 (T 细胞 明显 减少 .功能 缺陷. 血 消 
芭 不 低 , 多 数 叫 者 有 不 同 程度 的 抗体 生成 缺陷 ?的 患者 缺 
三 PNP, 患 者 家 庭 成 员 调 查 结 果 符 合 常 ? 个 
PNP 编 倘 蚌 因 在 14 区 染色 体 本 辣 起 病 较 Di(ieorge 综 台 


这 是 一 




























征 晚 ,有 些 NP 缺乏 患者 在 婴儿 早期 接种 活 疫苗 或 给 注 未 
经 禹 射 的 全 血 后 无 异常 反应 ,到 了 婴儿 晚期 才 会 出 现 活 疫 
苗 接 种 后 的 全 身 性 致死 性 合并 证; 发 生 输 血 后 的 移植 抗 宿 
主 反应 (GVH) 等 细胞 免疫 严重 缺陷 的 表现 。 患 者 常 有 反 
受 或 慢性 的 肺 部 感染 , 口 或 皮肤 白 念珠 菌 病 和 慢性 腹泻 , 易 
患 重症 进行 性 水 痘 ,没有 特征 性 的 骨骼 异常 。 除 反复 感染 
外 , 血 和 尿 中 的 尿酸 含量 明显 减少 是 发 现 本 病 的 重要 线索 。 
血清 节 水 平 可 不 低 ,抗体 生成 可 能 受 影响 , 迟 发 型 皮肤 试 
验 阴性 ,对 PHA 和 同 种 异型 抗原 的 T 细胞 增殖 反应 很 差 
或 缺 如 , 仅 个 别 病例 应 用 输 注 洗涤 过 的 正常 红细胞 作为 
PNP 酶 的 替代 疗法 见效 。 

(四 ) 主要 组 织 相 容 复合 体 工 类 分 子 缺 陷 (MHC class 
II deficiency) ”表现 为 婴儿 股海 ,生长 停滞 的 一 种 常 染 色 
体 隐 性 遗传 的 综合 征 。 是 由 于 HLA-D 区 基因 不 能 转录 ， 
导致 细胞 表面 缺乏 MHCH 类 分 子 ,特别 是 CD4* 的 淋巴 
细胞 功能 明显 受 损 ,引起 严重 的 细胞 免疫 缺陷 和 辅助 B 细 
胞 抗体 生成 功能 低下 ,血清 Ig 减少 。 循 环 淋巴 细胞 数 正 
常 ,但 CD4-T 细 胞 减少 。 











、 抗 体 缺 陷 为 主 的 免疫 缺陷 

抗体 介 导 的 免疫 缺陷 发 生 率 占 原 发 性 免疫 缺陷 病 的 
50% 以 上 。 与 细胞 介 导 免疫 缺陷 相 比 , 具 有 起 病 较 晚 、 主要 
对 胞 外 菌 (急性 化 腔 性 细菌 等 ) 和 肠 道 ; 
生长 发 育 影响 较 小 以 及 往往 可 活 到 成 年 等 特点 。 

(一 ) XX 连 锁 无 丙种 球 蛋白 血 症 (X-linked agamma- 
globulinaemia, XLA) ”B 细胞 栈 氮 酸 激酶 (B cell tyrosine 
kinase,Btk) 缺 陷 是 最 早 发 现 的 免疫 缺陷 病 之 一 . 首 例 见 于 
1952 年 称 Bruton 病 。 多 于 4 一 6 个 月 龄 以 后 起 病 , 表现 为 
i 求 菌 和 嗜 血 杆菌 等 胞 外 菌 的 反复 感 








染 。 、 肺 炎 、 中 于 类, 疝 、 嘛 膜 类 和 改 血 
症 。 车 不 合并 ! ta 则 很 少 发 生 








罕见 卡 氏 肺 孢子 虫 肺炎 。 上 肝炎 病 毒 和 上 肠 道 病 介 所 致 的 感 
染病 情 较 产 重 日 病程 拖延 ;而 对 其 他 病毒 感染 的 反应 均 正 
常 。 约 有 13 患者 出 现 幼年 特 发 性 关 划 炎 。 少 数 患 者 尚 可 
发 生 ECHO 病 于 所 致 的 皮 肌 炎 样 综合 征 .最终 还 可 轮 及 中 
枢 神 经 系统 ,甚至 死亡 。 

血清 IgG 低 于 2g/L;IgA 和 IgM 的 含 且 也 都 极 低 或 难 
以 测 得 ;缺乏 同族 血 凝 素 ; 接 种 白 晓 、 破 伤风 ,计量 咳 获 首 后 
的 抗体 应 答 反应 ,以 及 对 噬菌体 bX174 的 洁 除 和 抗体 形成 
能 力 都 显著 低下 或 缺 如 。 本 病 血清 和 外 分 泌 液 中 的 抗体 缺 
如 是 与 页 儿 和 暂时 性 低 现 种 球 蛋白 血 症 相 鉴 别 的 要 点 。 
XILA 患 者 通常 具有 正常 的 白细胞 春 噬 功能 ,但 也 有 出 现 暂 
时 的 持续 的 或 周期 性 的 中 性 粒 细胞 低下 。 患 者 的 循环 工 
细胞 百分比 上 升 , 对 抗原 、 丝 裂 原 和 辐 种 异型 抗 夯 的 
应 答 都 正常 。 皮 肽 退 发 型 超 敏 反 应 各 排斥 同 种 移植 物 的 能 
力 冠 好。 相反 ,SmIg 的 循环 有 细胞 减少 .往往 少 于 总 淋巴 





让 













第 七 章 ”免疫 缺陷 病 


细胞 的 3%:。 腺 样 体 、 扁 桃 体 和 外 周 淋巴 结 均 发 育 不 良 . 即 
使 经 反复 接种 抗原 物质 后 局 部 淋巴 结 仍 无 生发 中 心 。 在 淋 

巴结 和 骨 般 中 不 见 浆 细 胞 , 骨 艇 中 有 正常 量 的 前 B 细胞 。 
本 症 的 基因 和 缺陷 在 X 染 色 体 的 长 臂 (Xq21. 3-22) ,是 由 编 
码 Btk(B cell tyrosine kinase, 又 称 Bruton tyrosine kinase) 
的 基因 突变 所 致 。 目 前 国内 外 已 可 以 方便 地 对 Btk 的 基因 
分 析 对 XLA 进行 基因 诊断 。 国 内 的 XLA 患者 Btk 基因 突 
变 包 括 点 突变 、 片 段 缺失 和 插入 重复 序列 等 不 同 突 变 类 型 ， 
其 中 Btk 激酶 区 发 生 突 变 的 比例 最 高 。 

及 早 开始 丙 球 的 蔡 代 疗法 ,能 预防 全 身 感染 、 改 善 预 
后 \ 过 正常 人 生活 。 re 为 0. 2g/kg, 维 
持 剂量 为 0. 1g/kg, 每 4 周 注射 一 次 。 近 年 来 的 经 验 认为 
对 多 数 病 例 来 说 , 需 按 每 月 0.35 一 0.5g/kg 或 每 2 周 
0.15 一 0. 25g/kg 的 剂量 注射 丙种 球 蛋白 ,才能 使 患者 血清 
IgG 的 低谷 水 平 维持 在 3 一 4g/L, 以免 易 感 。 静 脉 滴 注 明 _. 
显 优 于 肌 内 注射 ， a 制品 ， 
不 宜 以 肌 注 制剂 代 之 。 若 以 输血 浆 作 替代 疗法 , 则 按 
10ml/kg 量 输入 ,成 人 酌情 减 量 ,间隔 时 间 同 上 。 由 于 尚 无 

有 效 的 替代 黏膜 表面 分 泌 性 IgA 的 疗法 ,. 故 尽管 上 述 治 ; 
可 使 大 多 数 患 儿 可 进入 成 年 ,但 仍 有 不 少 患者 发 生 反 ot 
吸 道 感染 以 致 晚期 发 生 肺 功能 不 全 。 对 这 些 患者 需 给 予 间 
软 的 或 长 期 持续 的 抗生素 治疗 。 

(二 ) 伴生 长 激素 缺陷 的 X- 连 锁 低 丙种 球 蛋 白 血 症 
(X-linked agammaglobulinemia with growth hormone defi- 
ciency) 大 多 数 生长 激素 缺陷 者 的 免疫 系统 是 正常 的 , 曾 
报道 在 一 个 家 庭 两 代 人 中 有 + 例 生 长 激 索 缺陷 患者 伴 发 低 
夫 种 球 便 白 血 症 ,外 周 血 中 无 BB 淋巴 细胞 , 骨 笑 中 无 浆 细 
胞 。 细 胞 免疫 是 完好 的 。 不 同 家 系 的 患者 不 一 定 部 有 Btk 
基因 突变 。 编码 生长 激素 和 其 受 体 的 林内 都 不 在 玉 染 色 
体 上 。 

(三 ) 常见 变异 型 免疫 缺陷 病 (common variable immu- 
nodeficiency disease,CVID) ”此 种 疾病 有 多 种 病因 在 在 ,日 
前 已 经 发 现 少数 患者 存在 ICOS 基因 缺陷 或 CD19 缺陷 ， 
大 部 分 患 省 的 基因 缺陷 尚 不 明确 。 本 病 临 林 表 现 类 似 上 
述 的 -连锁 无 丙种 球 和 蛋白 血 症 (XLA)。 内 是 CVID 发 病 
年 龄 不 定 . 多 见于 青 壮年 ,男女 都 可 发 生 . 以 及 对 感染 的 
易 感 程度 低 些 、 一 般 可 有 反复 的 化 脓 性 洗 吸 道 ee 
些 恕 涤 轩 明显 的 慢性 肺 疾患 如 支气管 扩 
为 CVID。 有 的 患 和 和 本 be ay 涝 感染 ,出 现 
家 性 脑 噶 脑 炎 、 皮 者 很 容易 患 
骨 肠 道 4 常常 继 发 于 里 第 由 感 ， 并 有 测 
织 和 冒 肠 ; 当 发 率 . 此 外 ,还 易 8 
性 贫血 .和音 小 板 细胞 低下 

本 和 相反， ed 3CV 了 DD 患 省 脾 且 肿 大 和 ti 
患 浓 的 抗体 和 血 洁 琢 G 明显 站 
: 伴 TEA 缺乏 和 M 低下 ;循环 BB te ee Ek 
或 正常 .了 细胞 中 CD4 CDS 的 比值 下 降 .特别 缺少 CD 
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第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 


CD45RA- (未 与 抗原 接触 过 的 CD1- 工 细胞 )。CVID 的 
原 发 病 损 环节 多 种 多 样 。 可 能 是 B 细 胞 内 在 缺陷 ,更 多 
匈 的 是 患者 存在 工 细胞 的 信号 传人 缺损 .导致 也 系列 抗体 
应 答 无 能 。 综 上 所 述 ,CVID 的 特点 一 是 “常见 ”, 二 是 “ 变 
异 ”, 表 现 为 起 病 年 龄 ,临床 表现 和 发 病 机 制 很 不 一 致 。 人 
们 往往 把 不 能 明确 列 为 某 种 特定 的 低 丙种 球 蛋 白 血 证 的 患 
者 都 归属 于 CVID。 本 证 的 治疗 与 X- 连 锁 无 丙种 球 蛋 白 血 





症 基 本 相同 。 
(四 ) 婴儿 暂时 性 低 丙种 球 蛋白 血 症 ( transient hypoga- 


mmaglobulinaemia of infancy) ” 曾 报 道 发 病 率 为 11/10 000。 
男女 都 可 发 生 。 患 儿 血 清 内 各 种 fg 均 有 不 同 程度 的 低下 ， 
可 能 是 机 体 区 生产 推迟 所 致 ,推测 与 工 细 胞 辅助 功能 发 彰 
成 熟 延缓 相关 。 也 有 人 认为 本 症 与 母亲 的 Ig 同 种 异型 抗 
体 有 关 。 本 症 为 自 限 性 ,一 般 在 30 一 36 个 月 龄 后 能 合成 同 
龄 正常 星 的 Ig。 对 出 现 反复 感染 的 患 砚 可 注射 丙种 球 蛋 
自 , 但 不 必 持续 地 给 予 两 球 。 这 类 患者 能 合 ig 
( 搞 A, 抗 B) 的 抗体 和 对 白喉 或 破 伤风 毒素 的 抗体 。 过 
注射 外 源 性 抗体 能 阻 断 内 在 的 初次 抗体 形成 , 反 
不 利 : 

(五 ) 选择 性 IgA 缺陷 (selective IgA deficiency) 约 有 
17700 白人 (1718 000 中 国人 或 日 本 人 ) 血 清 中 IgG 和 IgM 
含 虽 不 低 , 而 IgA 低 于 50mg/L ,为 选择 性 IgA 缺陷 患者 。 
| 患者 可 无 临床 症状, 有 些 则 出 现 间 吹 发 作 的 呼吸 道 

感染 .以致 出 现 慢性 肺 疾患 。 与 IgA 相关 的 感染 还 可 发 生 
在 骨 ) 肠 道 和 泌尿 道 。 致 病原 与 其 他 类 型 的 抗体 缺陷 症 此 本 
相同 。 因 缺少 分 泌 型 ljgA, 食 物性 抗原 被 级 收入 血 , 使 本 症 









患者 好 发 过 敏 症 (atopy); 有 些 患 者 还 出 现 抗 牛奶 及 抗 反 刍 
和 和 扩 的 从 而 当 采 用 羊 抗 人 IgA 抗 血 
清 ( 不 是 


马 或 免 抗 血 清 ) 测 定 患 者 血清 IgA 含量 i 现 
。 有 的 患者 成 年 人 可 发 生 A 
无 的 质 饮食 疗法 有 时 有 效 。IgA 完全 缺陷 考 既 无 a 于 
万 IgA2, 血 消 IgG 和 1gM 水 平 正常 , 血 淋 巴 细胞 数量 正常 。 
认为 其 缺损 点 在 于 不 能 成 熟 为 IgA 分 泌 细胞 ,在 有 些 家 族 
中 呈现 常 染色 体 隐 性 遗传 。 在 我 国 (北京 ) 曾 有 120 多 个 本 
辣 病 例 随 沪 报道 ,发 现 8 例 已 确诊 数 年 的 患 儿 , 其 血清 IgA 
合 大 由 极 低 或 测 不 出 自发 地 我 《为 正常 。 近 年 来 发 现 伴 有 反 
复 感 染 的 选择 性 IgA 缺乏 症 往往 合并 IgG2 或 (和 )IgG4 缺 
区， 虽然 血清 IgA 和 分 泌 型 Jg&A 受 不 同 因 子 控制 ,而 实际 
下 儿 竺 所 有 血清 IgA 缺 隐 首 都 缺乏 分 小 型 IgA。 但 也 有 血 
8 人 A 水 平 正 常 而 分 小 液 中 缺 三 IgA 的 报道 。 实 验证 明 他 们 
生 册 于 缺乏 分 淡 片 面 使 局部 IgA 的 分 泌 障 得。 因此 ,其 临 
订 钙 状 很 像 选 择 性 IgA 缺乏 的 患者 ， 尽管 血清 JgA 不 低 ， 
仍 调 测定 分 沙 型 IgA 含 是 。 

企 独 通常 无 特 吻 涌 疗 , 有 症状 者 日 前 也 尚 无 坊 代 J&A 
的 开 法 :从 发 感 索 者 使 州 抗 年 泰 。 由 于 本 病 大 多 数 患 普 币 
洁 内 在 抗 IgA 抗体 .Li 有 看 引 起 过 敏 性 体 克 的 报 


生疏 全 钙 呈 将 凡 屿 爷 证 射 含 有 IgA 的 血 制品 . 必 























必须 输血 


损 基 因 位 于 XX 染色 体 的 短 辟 (Xpl 


时 ,只 能 输 注 经 过 多 次 洗涤 的 红细胞 或 取 自 IgA 缺陷 者 的 
血 或 血 制品 。 

(六 ) 选择 性 IgG 亚 类 缺陷 (selective deficiency of leG 
subclasses) 本 病 的 诊断 标准 是 血清 IgG 总 量 正常 (或 接近 
正常 ) 而 一 个 或 多 个 IgG 亚 类 水 平 低 于 正常 。 由 于 测定 
IgG 亚 类 的 方法 尚未 慰 准 化 ,迄今 沿 无 可 供 参 考 的 年 龄 相 
关 和 人 种 相关 的 正常 值 。 鉴 于 IgG1 占 总 IgG 的 66% ~ 
70%(IgG2、IgG3、IgG4 分 别 约 占 20%、6%、4%), 当 IgG1 
缺陷 时 会 使 IgG 总 旺 低 于 正常 而 使 人 们 认 作 : 见 变 异型 
免疫 缺陷 ”,JgA 水平 常常 降低 。IgG3 水 平 低下 是 成 人 最 
常见 的 IgG 亚 类 缺陷 ,而 低 水 平 IgG2 则 多 见于 儿童 (特别 
是 对 多 糖 抗原 应 答 低 弱者 )。 正 常人 中 IgG4 水 平 差别 很 
大 ,很 难 作出 IgG4 缺陷 的 诊断 。IgG2 缺陷 的 患者 常 伴 
IgG4 低下 或 测 不 出 ,他 们 对 多 糖 抗原 刺激 不 能 产生 抗体 ， 
从 而 可 能 与 " 伴 免疫 球 佛 犁 水 平 正 常 的 抗体 缺陷 病 ” 相 
混 活 。 

(七 ) 非 X- 连 锁 高 leM 
IgM syndrome) (血清 lgG 和 [IgA 明显 减少 伴 IgM 正常 或 增 
多 及 B 细胞 数 正常 ) 表现 类 似 于 X- 连 锁 高 IgM 综 合 
征 。 目 前 已 知 三 种 基 攻 x (CD40、AICDA、UNG) 可 致 ， 
均 为 常 染 色 体 隐 性 进 

( 八 ) lg 重 链 缺失 (lg heavy chain deletions) ” 曾 描 述 
tp te 14q32 上 某 些 lg 重 链 稳定 区 基因 突变 ， 




















综合 征 (non-X-linked hyper 















CE a 

( 九 ) Kk 链 缺 陷 (chain ee 染色 体 2pl1 纲 
码 « 链 基因 突变 ,不 能 生成 < 链 。 抗 休 生 产 正常 或 降低 ; 特 
环 也 淋巴 细胞 正常 而 膜 表面 的 本 中 无 < 链 。 


三 、 已 确认 的 免疫 缺陷 综合 征 


(一 ) WiskotLAldrich 综合 征 ( Wiskott-Aldrich syndrome) 
届 关连 锁 隐 性 遗传 。 于 婴 幼 儿 时 期 起 病 。 临 床 特征 为 湿 
疹 .血小板 减少 和 容易 感染 。 有 阳性 家 族 史 的 新 生男 婴 出 
现 血 小 板 减 少 性 紫癜 就 应 考虑 本 病 。 在 疾病 早期 血清 卫 
水 平 可 能 正常 ,而 对 多 糖 抗原 缺乏 抗体 应 答 , 临 床上 可 表现 
为 反复 而 难 治 的 有 英 腊 的 细菌 感染 ,发 生 中 隔 炎 \ 师 炎 、 蚌 
膜 炎 和 败血症 。 以 后 血清 IgM 下降, 随 年 龄 增长 ， 不 但 1gG 
含量 日 益 下 降 ,细胞 免疫 功能 也 逐渐 减退 ,对 抗 CD3 的 增 
殖 应 答 大 为 减弱 此 至 消失 , 卡 氏 肺 变 虫 性 肺炎 及 疱疹 病毒 
感染 的 儿 率 增高 。 一 般 都 负 乏 皮肤 巡 发 型 超 秘 反应。 患者 
身 洁 中 测 不 到 抗 血小板 的 抗体 血小板 减少 与 其 内 在 缺 陶 
有 关 。 叫 者 还 可 能 出 现 严重 的 血管 炎 、 肾 小 球 肾 炎 等 门 恒 
人 饭 疫 病 , 以 及 淋巴 网 状 组 织 肿 净 在 10 岁 以 前 张 产 : 感 
染 或 出 血 是 主要 死因 ,也 有 少数 死 于 恶性 肿瘤 。 本 症 的 炳 
1.22), 基 因 编 售 一 个 禽 


称 为 Wiskott Aldrich 综合 征 盘 




















502 个 氨 直 黄 的 集 自 质 ,被 





白 CWASp) ,WASp 缺陷 引起 细胞 肯 
胞 分 化 。 

治疗 上 主要 是 控制 出 血 和 感染 ;可 给 患者 输血 小 板 。 
有 的 患者 作 脾 切除 术 后 ,血小板 显著 上 升 ,加 上 长 期 给 抗 生 
素 治疗 和 预防 感染 ,可 获 良 好 的 临床 疗效 。 近 来 有 个 别 报 
道 ,在 全 身 亚 致 死 旺 照射 等 处 理 后 .进行 HLA 型 别 相配 的 
同胞 骨 通 移植 ,完全 纠正 了 血小板 和 免疫 两 方面 的 异常 

(二 ) DNA 修复 缺陷 (DNA repair defects) 

1. 伴 共 济 失调 和 毛细 血管 扩张 的 免疫 缺 隐 症 (immu- 
nodeficiency with ataxia telangiectasia, AT) ”这 是 一 种 伴 有 
神经 ,人 免疫、 内分泌、 肝 和 皮肤 异常 的 复杂 常 染色 体 隐 性 进 
传 综合 征 。1995 年 克隆 了 AT 突变 基因 (A-T mutated 
gene,ATM) 。 目 前 已 检测 到 150 多 种 ATM 突变 。ATM 
基因 产物 与 寿 酸 肌 醇 3 激酶 具有 高 度 同 源 性 并 初步 证 实 
ATM 有 具有 鼻 白 激酶 活性 。 此 病 最 明显 的 临床 表现 是 进行 
性 的 小 脑 共 济 失 调 . 眼 结膜 和 皮肤 毛细 血管 扩张 ,慢性 呼吸 
道 和 肺 部 疾患 ,恶性 肿瘤 发 生 率 高 .以 及 不 定型 的 体液 和 细 
胞 免疫 缺陷 。 典 型 病例 在 小 儿 会 走路 后 不 久 即 出 现 共 济 失 
调 ,成 为 诊断 本 病 的 线 进行 性 恶化 ,通常 在 10 一 12 岁 
者 就 因 严 重 的 共 济 失调 而 不 能 行走 ,只 能 坐 轮 椅 移 

。 一般 在 3 一 6 岁 以 前 发 生 毛细 血管 扩张 。 约 80% 的 患 
人 实 炎 和 肺 部 细菌 性 感染 , 绝 大 部 分 患者 的 
转 胎 入 和 白 含量 增高 ,可 伴 有 性腺 发 育 不 良 、 肝 功 异常 非 珊 
症 性 的 高 血糖 , 抗 胰岛 素性 糖尿 病 等 。 血 清 Ig 减少 ,包括 
IgA\IgE、IgG4 和 IgG2。 产 生 特异 性 抗体 的 功能 正常 或 下 
降 。 缺 乏 皮肤 退 发 型 超 敏 反应 。 同 种 异型 移植 物 在 患者 体 
内 的 存活 时 间 延 长 ,但 仍 能 被 排斥 。 体 外 实验 显示 细胞 免 
疫 功能 下 降 或 正常 。 患 者 及 杂 合 子 携带 者 的 细胞 都 对 辐射 
ee 增加 ,DNA 修复 功能 受 损 , 常 引 起 载 有 工 细 

爱 体 (TCR) 基 因 和 僻 站 因 复 合 物 的 染色 体 碎 烈 ,倒置 和 
a 迄今 尚 无 满意 的 纠正 免疫 缺陷 的 疗法 

2. Bloom En syndrome) 色 体 隐 性 
乾 传 的 染色 体 不 稳定 综合 征 。 缺 陷 基 因 位 于 11q23。 已 明 
确 BLM 基因 缺陷 。 现 为 生长 落后 ,面部 毛细 血管 扩张 
华 红 斑 , 常 有 古 , 唾 吸 道 感染 , 易 患 闪 工 细胞 免疫 功能 
降低 ,血清 IgM( 或 同时 伴 lgG 和 IgA) 减少 。Smlg BB 细胞 
数量 正常 。 

(三 ) DiGeorge 异常 (DiGeorge anomaly) 曾 称 DiGeorge 
综合 征 , 1994 年 之 后 免疫 缺陷 科学 组 称 之 为 DiGeorge 
anomaly( 异常 ); 它 是 胚胎 时 期 累及 多 种 器 官 的 一 系列 邻近 
基因 综合 征 之 一 。80% 一 90% 本 症 时 22q11-pter 丢 


患者 部 上 
失 ( 往 往 是 microdeletions)。 


架 缺 陷 影 响 造血 干 细 




























因 心 星 畸 形 CC)、 异 常 面容 
(A) 、 哆 腺 发 育 不 良 (T) 、 胆 多 人 CC 和 低 钙 血 症 CH)7 部 有 
-此 本 症 病 


22q11 pter 释 失 ,因而 称 为 "CATCH22"。 另 外 
例 吕 能 来 源 二 11p 丢失 .胎儿 酒精 综合 征 或 谍 。 
第 34 明 姓 发 言 障碍 的 病理 表现 为 胸腺 和 时 和 育 本 
良 或 不 发 育 . 也 可 伴 有 大 血管 异常 和 (或 ) 小 售 
出 现 新 生 儿 不 易 到 下 的 低 钙 抽 摘 和 (或 ) 心 力 问 疯 是 是 地 党 网 见 












第 七 章 ”免疫 缺陷 病 


的 临床 表现 .由 此 应 怀疑 本 症 。 在 DiGeorge 异常 病例 中 . 
胸腺 完全 不 发 育 较 不 同 程度 的 胸腺 发 育 不 全 少 得 多 。 故 有 
的 患者 还 存 有 一 些 细胞 免疫 的 功能 ,感染 也 不 太 多 . 且 有 工 
细胞 功能 自然 转 为 正常 的 可 能 。 可 称 之 为 部 分 DiGeorge 

异常 ,个 别 病例 尚 有 自 傅 可能。 胸腺 严重 发 育 不 全 的 患者 
可 能 出 现 类 似 严 重 联合 免疫 缺陷 病 的 表现 。 本 病 患 儿 尸体 
解剖 中 在 上 前 纵隔 位 看 不 到 胸腺 时 需 考 虑 异 位 胸腺 : 作 自 

上 纵隔 到 全 颈 部 的 连续 切片 ,有 时 可 发 现 含 有 哈 氏 小 体 
(Hassall?s corpuscles) 和 正常 密度 的 胸腺 细胞 的 少量 胸腺 
组 织 。 但 淋巴 结 的 副 皮质 区 和 妥 脏 的 胸腺 依赖 区 内 仅 有 稀 
少 淋巴 细胞 ,而 淋巴 滤 泡 大 多 正常 。 演 疗 上 可 试用 胸腺 素 
(1~2mg/kg 每 日 肌 内 注射 ,2 一 3 周 后 可 逐渐 减 到 维持 
量 ) ,胎儿 胸腺 移植 可 有 疗效 , 轻 症 患者 中 也 有 自发 好 转 者 。 


四 、 免 疫 调 节 异 党 性 疾 


A of immune 

















dysregulaton ) 


这 是 一 类 新 分 出 的 PID。 主 要 由 于 免疫 细胞 的 代谢 或 
功能 障碍 引起 的 机 体 免 疫 调节 功能 异常 所 致 。 临 床 表 现 多 
样 ,重要 的 是 一 些 自身 免疫 的 发 生 可 能 与 此 有 关 ， 

(一 ) 免疫 缺陷 伴 色素 减少 (immunodeficiency with hy- 
popigmentation) ”此 类 疾病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 病 。T 细 
胞 .了 细胞 及 循环 抗体 均 正 常 。NK 细胞 减少 .CTL 活性 降 
低 。 急 性 时 相反 应 物 增 尚 。 临 床 表 现 主要 为 局 部 皮肤 白 
化 病 及 脑病 。 其 中 Chediak-Higashi 综合 征 (Chediak- 
Higashi syndrome) 由 于 LYST( 溶 酶 体 转 运 调节 ) 亲 因 缺 
陶 导 致 溶 酶 体 功 能 受 损 .细胞 内 溶 酶 体 增 大 :2 型 Griscelli 
综合 征 (Griscelli syndrome. type 2) 为 RAB27A 基因 编码 
的 GTP 酶 缺陷 。2 型 Hermanxky-Pudlak 综合 征 (Her 
mansky-Pudlak syndrome,type 2) 是 因 AP3B1 基因 编码 的 
AP-3 复合 物 亚 单 位 缺陷 ,还 可 出 现 中 性 六 细胞 减少 以 及 
出 血 等 。 

(二 ) 家 族 性 鸣 血 细胞 淋巴 组 织 细胞 增生 综合 征 (fa- 
milial hemophagocytic lymphohistiocytosis syndromes) 此 
类 疾病 为 党 染色体 隐 性 踪 传 病 。 了 细胞 .B 细胞 及 循环 抗 

NE Wi Cs eh ove 这 访 : 



















| 溉 合 王 TCsyntaxin) [1 缺 陛 为 
5 只 于 泡 的 运输 与 融合 
连锁 淋巴 增 殖 综 合 征 ( X-linked lymphoprolif- 
) % : 注 , 外 冉 血 1 
临床 完 关 机 
引 发 临床 去 现 包 括 肝 炎 、 
。XLPL 为 SH2DLA 编码 的 调 
XLP? 为 NLAP 编 阳 


(三 ) 关连 
erative syndrome, XLP) 
细胞 正常 .细胞 和 免 疾 有 
免疫 异常 主要 由 EB 









bE 肿 大 ,贫血 和 淋巴 奖 
顷 胞 内 信号 辣 缺 隐 丽 敏 。 
j 亡 拙 制 物 拒 陷 所 敏 
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第 二 十 一 篇 “免疫 性 疾病 


(四 ) 伴 自身 免疫 的 免疫 缺陷 

1. 自身 免疫 性 淋 和 合 征 (autoimmune lympho- 
proliferative syndrome,ALPS) 由 不 同 基因 突变 所 致 , 据 此 
分 为 1a 型 ALPS,CD95(Fas) 缺 陷 , 主 要 为 常 染色 体 显 性 遗 
传 ;1b 型 ALPS,CD95L(Fas 配 体 ) 缺 陷 , 常 染色 体 显 性 或 
隐 性 遗传 ;2a 型 ALPS, Caspasel0 缺陷 , 常 染色 体 显 性 遗 
传 ;2b 型 ALPS,Caspase8 缺陷 , 常 染色 体 显 性 遗传 ; N-Ras 

型 ALPS,NRAS 编码 的 GTP 结合 蛋白 缺陷 。 这 些 缺 陶 § 
致 淋巴 细胞 凋 亡 障碍 。 外 周 血 双 阴性 (CD4- CD8- ) 工 增 
Ps B 细胞 和 人 免疫 球 蛋 白 基 本 正常 。 ea 为 脾 肿 
大 、 淋 巴结 肿 大 、 自 身 免 疫 性 血细胞 减少 ,淋巴 瘤 风险 增高 。 
ALPS 的 临床 表现 时 轻 时 重 , 随 年 龄 增长 可 有 ea 胸 
腺 退化 可 造成 细胞 供给 减少 。 临 床 并 发 症 主要 与 严重 
的 自身 免疫 疾病 有 关 。 感 染 可 以 由 于 脾 切 除 或 使 用 免疫 抑 
制剂 而 增多 。 谷 一 酸 吗 呆 忆 酯 (mycophenolate mofetil) 可 
能 延缓 脾 切 除 。 乙 胺 吵 啶 (pyrimethamine) 加 磺胺 多 辛 
(sulphadoxine) 也 可 以 减少 一 些 患 者 的 临床 症状 ,其 机 制 可 
能 是 通过 凋 亡 的 线粒体 旁 路 途径 诱导 淋巴 细胞 油 亡 。 也 可 
通过 骨 摔 移植 进行 治疗 ,但 保守 的 药物 治疗 足以 控制 大 多 

数 患 者 的 症状 。 

2, 自身 免疫 性 多 内 分 泌 腺 病 伴 念珠 菌 病 和 外 胚层 发 
育 不 全 (autoimmune polyendocrinopathy with candidiasis and 
ectodermal dystrophy,APECED) ” 常 染 色 体 隐 性 遗传 ,编码 
胸腺 自身 耐 受 所 必需 的 转录 调节 蛋白 的 AIRE(autoimmune 
le gene) 缺 陷 。 外 周 血 CD41 细胞 增多 .B 细胞 和 免疫 
i 临床 表现 为 自身 免疫 病 . 尤 上 其 累及 甲状 旁 腺 、 
肾上腺 和 其 他 内 分 沁 器 官 , 伴 有 念珠 前 育 
tt 分 泌 器 官 , 伴 有 念珠 荫 病 、 牙 釉质 发 育 不 全 

3. 关连 锁 免 疫 调节 异常 .多 内 分 沁 腺 病 、 肠 病 (immune 
dysregulation, polyendocrinopathy， enteropathy [X-linked], 
IPEX) XX- 连 锁 隐 性 遗传 ,编码 细胞 转录 因 子 的 FOXP3 
缺陷 。 外 周 血 缺少 CD4~ CD25- FOXP3- 调节 性 工 细胞 ,B 
细胞 正常 ,IgA、IgE 增高 。 临床 表现 为 自身 免疫 导致 的 腹 
海 , 记 4 年 发病 的 精 尿 病 ， 甲状 腺 炎 , 溶 血性 贫血 ,血小板 减 


少 

















五 、 吞 叭 细胞 数量 和 (或 ) 
功能 缺陷 


a 性 春风 细胞 缺陷 病 在 临床 上 -可 分 为 其 种 类 型 
< 主要 表现 为 中 性 粒 细胞 绝对 值 的 减少 ,如 






细胞 减少 症 .周期 性 中 性 镁 名 世 
mt 细胞 缺乏 症 .中 性 
位 细胞 减少 们 胰腺 功 能 不 全 等 ,这 类 病 于 血液 病 绽 内包 
述 男 一 类 可 你 为 乔 暴 细胞 功能 不 全 综合 征 ， . 


乃 由 十 
人 .小 在 蜂 细 胞 本 身 先 天 性 酶 缺陷 或 业 细 胞 结 构 的 异常 
1 


A i = 1 
所 绚 址 ， 特 曾 震 要 指出 的 是 出 于 






上 重新 分 类 的 结果 将 近年 
现 的 了 L 12 IFNY 及 其 受 体 授 路 分 子 缺 陷 也 由 为 


(一 ) 慢性 肉芽 肿 病 (chronic granulomatous disease， 
CGD) 允 在 婴 幼儿 期 发 病 ,临床 特征 为 对 各 种 过 氧化 所 酶 
阳性 菌 届 如 葡萄 球菌 、 沙 雷 菌 .出 菌 届 等 高 度 易 感 ,表现 为 
长 期 不 僵 或 反复 发 作 的 慢性 感染 及 局 部 的 慢性 肉芽 肿 , 常 
有 淋巴 结 溢 漏 、 肝 脾 月 肿 大 ,根据 定量 硝 基 四 唑 氮 蓝 (NBT7 
试验 (或 更 加 敏感 的 化 学 发 光 试 验 ) 和 杀菌 试验 可 确立 诊 
断 。 本 病 患者 中 有 的 是 与 X 染 色 体 短 辟 的 Xp21 位 点 丢失 
基因 有 关 , 呈 入 连 锁 遗 传 ;有 些 病例 与 16 号 染色 体 有 人 缺陷 
相关 , 呈 常 染色 体 隐 性 遗传 。 治 疗 采用 针对 病原 菌 足 量 长 
疗程 的 抗 感染 治疗 、 预 防 性 使 用 抗生素 。 由 于 病原 菌 对 
抗生素 的 敏感 性 可 能 会 发 生变 化 ， 应 经 党 进行 感染 部 位 
的 细菌 培养 并 做 药 敏 试验, 据 此 调整 抗 生 迷 的 使 用 。 磷 
胺 类 用 于 预防 本 病 的 感染 效果 绞 好 ， 近年 采用 人 重组 
INF-y 50 pg/m*( 体 表面 积 之 0. 5m 2 忠 考 ) ,每 周 3 次 皮下 
注射 预防 CGD 的 感染 ,取得 效果 。 使 用 INF-Y 的 主要 不 
良 反 应 是 发 热 . 塞 战 .头痛 和 腹泻 等 。 骨 散 移 植 对 本 病 可 
有 效果 。 近 年 基因 治疗 CGD 在 人 险 动 物 和 患者 也 取得 了 
成 功 。 

(二 ) 和 白 细 胞 黏附 缺陷 症 (leukocyte adhesion deficiency, 
LAD) 近来 已 报道 不 少 病例 有 看 喉 细胞 iC3b 受 体 (CD11b/ 
CD18) 缺 损 ,C3dg 受 体 (CD1le/CD18) 缺 损 , 以 及 工 淋巴 细 
胞 和 吞噬 细胞 的 LFA- 15CDllayCD18) 黏 附 分 子 缺损 。 这 
些 缺 陷 都 是 由 于 它们 共同 的 构建 成 4 细节 侵 全 网 的 的 生 向 
合成 异常 。B 链 的 编码 基因 位 于 21 号 染色 体 。 这 类 缺损 
称 为 白细胞 黏附 缺损 ](LADP1)。 第 二 型 的 白细胞 黏附 缺 
损 (LAD2) 是 一 种 黏附 分 子 - 一 -选择 类 (sclectin) 合 成 障 
碍 。LAD 患者 若 出 现 了 白细胞 运动 ,黏附 及 生 饮 等 损害 ， 
则 往往 发 生 皮肤 感染 、 牙 周 炎 以 及 肠 道 或 肛 周 瘘管 ， 
LADI1 型 患者 还 可 伴 智力 发 育 迟 后 。 可 选用 抗生素 ,外 科 
手术 和 和 输 中 性 粒 细胞 (车 发 生 了 败血症 ) 治 染 。 磺 胺 
类 预防 性 服用 有 音义。 骨 丹 移植 治疗 在 有 些 LADI 患者 取 
得 成 功 。 

(三 ) IL-12/IFN-Y 信号 通路 分 子 缺陷 (defects of the 
IL-12/IEN-Y signaling pathway) 已 已 经 发 现 的 此 缺陷 包括 
JIL 12 和 11.-23 受 体育 链 缺陷 ,IL-12p40 缺陷 :IEN Y 受 体 1 
缺陷 ,IEN-Y 受 体 2 缺陷 和 STAT1 缺陷 。 除 IFN-Y 受 体 1 
缺陷 和 STAT-1 缺陷 可 为 常 染色 体 隐 性 或 显 性 遗传 外 ,其 
他 均 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 突 变 的 结果 主要 影响 IFN-Y 全 
成 .分 泌 或 受 临床 主要 表现 为 对 分 术 杜 菌 和 
沙门 菌 易 感 。 新 生 儿 出 生 后 均 接 种 卡介苗 ,因此 


卡介苗 
















































介 苗 此 病 的 重 昌 表现 。 在 上 海 和 重庆 发 现 
的 这 类 病例 均 表 现 为 严重 的 卡介苗 感染 。 此 类 疾 oe 
响 IEN-y 受 体 结 人 的 缺陷 类 型 使 用 重组 下 N-y 替代 治 ; 
有 效 。 





广 、 国 有 免疫 缺陷 


新 的 分 类 类 型 ,将 一 些 涉及 固有 免疫 蜡 常 的 缺陷 ,但 义 








不 属于 春 噬 细胞 或 补体 缺陷 的 疾病 归 为 此 类 。 一 部 分 基因 
缺陷 已 经 清楚 。 

(一 ) 无 汗 性 外 胚层 发 育 不 良 伴 免疫 缺陷 (anhidrotic 
ectodermal dysplasia with immunodeficiency, EDA-ID) — 
种 类 型 为 X- 连 锁 隐 性 遗传 病 。NF-xb 信号 途径 缺陷 。 临 
床 表现 为 外 胚层 发 育 不 良 , 特 异性 抗体 缺陷 (细菌 脂 多 糖 搞 
体 ), 多 种 感染 包括 分 枝 杆 菌 、 化 脓 性 细菌 等 。 另 一 种 为 党 
染色 体 显 性 遗传 。IKBA 突变 导致 NF-kb 活化 障碍 。 与 前 
者 不 同 的 是 全 细胞 受 损 。 

(二 ) IRAK4 缺陷 (interleukin-l receptor associated ki- 
nase 4,IRAK3 deficiency) ” 常 染色 体 隐 性 遗传 病 。TLR 信 
号 途径 组 分 IRAK4 基因 突变 。 淋 巴 细胞 和 单 核 细胞 受累 。 
临床 主要 表现 为 化 脓 性 细菌 感染 。 

(三 ) 疣 、 低 丙种 球 蛋白 感染 、 先 天 性 骨 侨 粒 细胞 缺乏 
(warts, hypogammaglobulinemia infections, myelokathexis, 
WHIM) 综合 征 常 染 色 体 显 性 遗传 。CXCL12 受 体 
CXCR4 基因 突变 。 粒 细胞 和 淋巴 细胞 受累 。 表 现 为 低 丙 
种 球 蛋白 血 症 ,也 细胞 数 减少 ,中 性 粒 细胞 计数 显著 减少 ， 

(四 ) 疣 状 表皮 发 育 不 良 (epidermodysplasia verrucifor- 
mis) 常 染色 体 隐 性 遗传 病 。EVER1、EVER2 基因 突变 。 
基质 细胞 和 白细胞 受累 。 临 床 表现 为 易 发 生 人 类 乳头 状 瘤 
病毒 (B1) 感 染 和 皮肤 癌 。 

(五 ) 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 (herpes simplex encephalitis， 
HSE) UNC93B1 基 内 突变 为 常 染 色 体 隐 人 性 扯 传 病 。 中 枢 
神经 系统 细胞 、 上 皮 细 胞 和 和 白细胞 受累 。TLR3 突变 为 常 
染色 体 显 性 踪 传 病 。 中 枢 神 经 系统 细胞 上 皮 细 胞 、 树 突 状 
细胞 、. 细 胞 毒 淋 巴 细胞 受累 。 
所 致 脑 炎 或 脑膜 炎 。 











临床 表现 为 单纯 疱疹 病毒 1 


七 、 自 身 炎 性 疾病 
新 的 分 类 类 型 。 多 以 综合 征 形式 表现 ,往往 多 器 官 


(一 ) 家 族 性 地 中 海 热 (familial Mediterranean fever) 
逢 染色 体 隐 性 遗传 病 。MEFYV 基因 突变 。 成 熟 粒 细 胞 和 
活化 的 单 核 细 胞 受累 。 临 床 表现 为 反复 发 热 \ 浆 膜 炎 。 易 
发 血管 炎 和 炎症 性 肠 病 。 

(二 ) 肿瘤 坏死 因子 受 体 相关 周期 性 发 热 综合 征 (TNF 
receptor-associated periodic syndrome, TRAPS) ” 常 染 色 体 
显 性 小 传 病 。TNFRSF1A 突变 。TNF 受 体 突变 导致 细胞 
内 结合 TNF 的 可 溶性 受 体 减 少 。 中 性 粒 细胞 和 单 核 细胞 
受累 。 临 床 表现 为 反复 发 热 , 浆 腊 炎 ,皮疹 和 痕 及 关节 
症 。 抗 肿瘤 坏死 因子 治疗 可 改善 临床 症状 。 

(三 ) 高 lgD 综合 征 (hyper IlgD syndrome) 常 染色 体 

病 。MVK 基因 突变 。Mevalonate 激酶 缺陷 影响 
胎 同 柄 合成 :发 病 机 制 不 明 。 表 现 为 周期 性 发 热 和 前 细胞 











炎 





隐 









第 七 章 ”免疫 缺陷 病 


增多 伴 IgD 水 平 增高 。 

{ 四 ) 家 族 性 寒冷 型 自身 炎症 综合 征 (familial cold auto 
inflammatory syndrome) ” 常 染 色 体 显 性 遗传 病 。CIAS1 基 
因 突 变 。 中 性 粒 细胞 和 单 核 细 胞 受累 。 临 床 表现 为 中 寒冷 
后 无 痒 荨 麻疹 .关节 炎 、 塞 战 ,发 热 和 白细胞 增多 。IL-1 受 
体 持 抗 剂 治疗 有 效 。 

(五 ) 新 生 儿 起 病 的 多 系统 炎症 性 疾病 (neonatal onset 
multisystem inflammatory disease,NOMID) 或 慢性 婴儿 神经 
皮肤 关节 综合 征 (chronic infantile neurologic cutaneous and 
articular syndrome)” 常 染色 体 显 性 遗传 病 。CIASI1 基因 
突变 。 中 性 粒 细胞 和 软骨 细胞 受累 。 新 生 儿 期 发 病 的 皮 
疹 , 慢 性 脑膜 炎 和 关节 病变 伴 发 热 和 炎症 。IL-1 受 体 持 抗 
剂 治疗 有 效 。 

(六 ) 化 月 性 关节 炎 、 坏 站 性 脓 皮 病 \ 竣 疮 综合 征 
(pyogenic sterile arthritis, pyoderma gangrenosum, acne syn- 


常 染色 体 显 性 遗传 病 。 腿 氨 酸 /丝氨酸 / 苏 氨 酸 磷 ; 0 


drome) 


酸 酶 交互 蛋白 1(CD2BP1) 基 因 缺陷 所 致 。 造 血 器 官 受累 .| 了 把 | 





工 细胞 活化 增高 。 肌 动 蛋 自重 组 受 损 导致 炎症 反应 时 信号 
转 导 障 碍 。 临 床 表 现 为 早年 以 关节 炎 ( 侵 蚀 性 ) 起 病 , 青 春 
期 出 现 炎症 性 皮疹 、 肌 炎 等 。 抗 细胞 因子 TNF 和 IL-1 对 
关节 炎 和 和 脓 皮 病 有 一 定 效 果 : 

(七 ) Blau 综合 征 (Blau syndrome) ” 常 染 色 体 显 性 遗 
传 病 。NOD2(CARD15) 基 因 缺 陷 。 突 变 在 CARD15 的 核 
苷 结合 部 位 ,可 能 造成 脂 多 糖 与 NF-kb 信号 交互 反应 受 
损 。 单 核 细 胞 受累 。 临 床 表 现 为 葡萄 膜 炎 、 肉 芽 肿 性 滑 膜 
炎 、 先 天 性 指 侧 弯 、 皮 疹 和 脑 神经 疾病 。30% 发 生 克 罗 
恩 病 。 

( 八 ) 慢性 复发 性 多 灶 性 骨髓 炎 和 先天 性 红细胞 生成 


异常 性 贫血 (chronic recurrent multifocal osteomyelitis and 





congenital dyserythropoietic anemia, Majeed Syndrome) 第 
染色 体 隐 性 遗传 病 。LPIN2 基因 突变 。 中 性 粒 细胞 和 人 骨 
血细胞 受累 。 临 床 表现 为 慢性 复发 性 多 灶 性 骨 艇 炎 , 皮 里 
炎症 性 病 损 和 贫血 。 


入、 和 补体 缺陷 


(complement deficiencies) 





C3 缺陷 易 患 与 抗体 缺陷 综合 征 相似 的 各 种 感染 ;而 补 
体系 统 中 末端 成 分 (C5、C6 和 《7) 缺 陷 的 患者 往往 容易 感 
染 脑 膜 炎 双 球 菌 或 淋 球 菌 .正常 水 平 的 CH50 可 除外 各 种 
补体 成 分 的 缺陷。 各 种 补体 成 分 先天 缺陷 性 疾病 列 述 于 直 
21-7-6, 

减 活 雄 性 激素 可 有 效 地 治 性 在 管 水 种。 己 有 纯 
化 的 忌 抑 制 物 制 剂 可 供 注 脉 滴 注 ,租用 于 血管 性 水 肿 总 
各 种 补体 缺陷 均 无 满意 的 蔡 代 疗法 ,有 再 
芝 接 种 以 处 理 补 体系 统 后 期 成 分 缺陷 患 背 
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第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 
表 21-7-6 补体 系统 的 先天 性 缺陷 
遗传 ”染色体 





忽 陷 。 方式 位置 
Clq AR 1 SLE 样 综合 征 
CI AR 12 同上 
C4 AR 6 同上 
[ez AR 6 SLE 样 综合 征 .血管 炎 、 
多 发 性 肌 炎 
C3 AR 19 反复 化 月 性 感染 
C5 AR 9 奈 氏 菌 届 感 染 .SLE 
C6 AR 5 奈 氏 菌 届 感 染 .,SLE 
Cn AR 5 奈 氏 菌 届 感染 , SLE, 血 
Cea”” AR i 奈 氏 菌 属 感染 ,SLE 
C8B AR 1 奈 氏 菌 属 感染 .SLE 
| C9 AR 5 奈 氏 葡 届 感染 
Cl 抑制 物 ”AD 11 遗传 性 血管 水 肿 
I 因子 AR 4 反复 化 脓 性 感染 
有 因子 AR 1 反复 化 脓 性 感染 
D 因子 AR 19 ” 奈 氏 菌 属 感染 
备 解 过 4 X 奈 氏 菌 届 感 染 


注 ;AR: 常 染色 体 隐 性 ;AD: 常 染色 体 灵 性 ;XL;X- 连 锁 隐 性 ; 
SLE; 系统 性 红斑 狼疮 

` 常 伴 有 Cls 缺陷 ;… 伴 HLA-A25,B18 和 DR2, 以 及 补体 型 
(complotype) SO42 ( slow variant of factor B. type {C4A, type 2 
C1B) 连 锁 不 平衡 ;… 常 们 有 编码 基因 在 9 号 染色 体 的 C8r 缺陷 


第 二 节 ” 继 发 性 免疫 缺陷 病 


由 感染 .肿瘤 ,药物 或 理化 因子 等 引起 免疫 系统 暂时 的 
持续 的 损害 ,导致 免疫 功能 缺陷 ， 称 继 发 性 免疫 缺陷 病 
(secondary immunodeficieney) 。 它 与 原 发 性 免疫 缺陷 病 相 
比 ,共有 发 病 率 高, 后 天 获得 性 和 见 于 各 年 龄 组 人 群 等 的 













【病因 和 发 病 机 制 】 
引起 继 发 性 免疫 缺陷 的 原因 有 很 多 , 现 将 主要 原因 概 
述 如 下 : | 
(一 ) 感染 许多 病毒 、 细 菌 ,中 菌 .原虫 等 急 慢 感染 
篆 引 起 机 体 防御 功能 低下 ,使 i 迁延 及 易 并 发 其 他 病原 
体 的 感染 ,造成 病情 严重 和 疾病 复 | , 
体 的 太 E : 病 复 杂 化 。 获 得 性 免疫 缺陷 
综合 征 更 是 由 HIV 病 染 
先天 性 风疹 综合 征 的 患 儿 , 伴 有 了 细胞 .BB 细胞 免疫 缺 
所 :和 碳 中 Ig(;、lgA 明显 降低 。 虽 有 抗 风疹 病 毒 抗 体 存在 
付 泊 除 后 ,免疫 功能 
当时 : 常 有 工 



















才 得 到 疏 # 


细胞 免疫 毛 制 -可 组 息 结核 杆 师 , 直 戎 等 威 染 。 


浴 病 毒 、 肝 炎 病 于 





严重 细菌 感染 , 尤 共 是 胞 染 , 除 细菌 毒素 直接 对 
任 疫 活性 细胞 抑制 外 . 巨 鸣 细 胞 也 受到 抑制 ,这 也 是 细胞 免 
疫 低 下 的 一 个 重要 原因 。 

(二 ) 恶性 肿瘤 ”肿瘤 患者 免疫 功能 低下 ,至 少 有 以 下 
五 种 情况 : 

1. 免疫 系统 本 身 肿瘤 如 得 奇 金 病 ,. 淋 巴 肉瘤 .各 类 急 
性 白血病 和 慢性 淋巴 细胞 白血病 以 及 革 册 瘤 等 ， 在 肿瘤 时 
期 就 可 有 免疫 功能 低下 的 现象 ,这 不 仅 是 肿 冶 细 胞 “排挤 ” 
了 免疫 活性 细胞 .同时 因 抑 制 性 细胞 增加 : 血 中 出 现 抑制 因 
子 之 故 。 

2. 不 少 肿瘤 细胞 能 分 泌 免 疫 抑 制 因子 .尤其 是 肿瘤 晚 
期 分 泌 量 增多 。 

3. 多 数 晚期 肿瘤 吊 者 血清 中 具有 免疫 抑制 作用 的 a 
球 蛋 和 白 增 高 。 

4. 抗 肿瘤 治疗 导致 免疫 功能 低下 。 

5. 恶 病 质 造成 的 严重 营养 不 

(三 ) 免疫 抑制 剂 和 抗生素 等 药物 常用 的 免疫 抑制 
剂 有 类 皮 质 激素 、 环 磷 酰 胶 、 令 哗 味 叭 、 筑 基 叶 哈 、 拟 甲 蝶 
聆 . 环 孢 索 A、 抗 工 淋巴 细胞 免疫 球 蛋 和 白 (ATG) 以 及 y 射 
线 等 。 上 述 制 剂 大 剂量 或 长 期 应 用 时 易 导 致 严重 感染 ,万 
其 是 条 件 致 病菌 的 感染 以 及 肿瘤 发 生 率 显 著 增 高 。 

糖 皮质 激素 在 低 剂 晤 时 能 使 周围 血 中 单 核 细胞 减少 ， 
抑制 中 性 粒 细胞 黏附 在 血管 床上 ， 稳定 溶 酶 体 膜 ,抑制 吞噬 
细胞 的 吞 只 和 脱 颗粒 作用 ,因而 有 消 炎 的 作用 。 在 中 等 剂 
量 时 还 能 妨碍 巨 叭 细胞 和 淋巴 细胞 之 间 相 互 作 用 ,阻止 淋 
巴 细胞 释放 淋巴 因子 ,阻碍 淋巴 细 胞 对 靶 细 胞 的 杀伤 作用 ， 
还 能 加 速 IgG 的 分 解 , 故 能 抑制 原 发 性 免疫 反应 和 迟 发 型 
超 敏 反应 。 一 次 大 剂量 应 用 时 , 周 国 血 淋巴 细胞 (主要 是 于 
细胞 ) 显 著 减少 ,但 24 小 时 内 又 可 恢复 正常 , 因 而 不 是 淋巴 
细胞 溶解 作用 ,而 是 分 布 改变 。 糖 皮 质 激素 不 仅 能 诱发 细 
菌 感染 ,而 且 也 能 诱发 病毒 .真菌 、 原虫 等 的 感染 。 

环 磷 酰 胺 , 令 哄 嗓 叭 和 甲 煞 蝶 叭 常用 的 细胞 毒药 物 。 
前 者 抗 炎 作用 不 强 ,但 对 淋巴 细胞 尤其 是 B 细 胞 有 较 强 的 
抑制 作用 ;后 两 者 有 较 强 的 抗 炎 作 用 ,对 粒 细 胞 抑制 较 强 ， 
对 TB 也 有 抑制 作用 。 

环 孢 索 ACcyclosporin A) 是 环 状 多 肽 ,近年 来 应 用 在 
抗 排斥 反应 、 抑 制 移植 物 抗 宿主 反应 和 治 疗 自封 免疫 病 方 
面 , 均 取得 良好 效果 。 它 不 是 细胞 毒药 物 , 而 是 选择 性 抑制 
辅助 细胞 (CTH) ,因而 能 抑制 细胞 免疫 和 对 胸腺 依赖 抗原 
的 抗体 生成 。 体 外 研究 表明 .环抱 迪 A 低 剂 量 时 能 封闭 工 
细胞 上 的 IL-2 受 体 ,高 剂量 时 能 损害 细胞 释放 IL-2。 由 
于 它 是 选择 性 免疫 抑制 剂 , 故 感染 的 发 生 率 要 比 其 他 抑制 
剂 要 少 得 多 .但 长 期 应 用 时 感染 的 发 生 这 判 剂 一 
样 ,仍然 很 高 。 

大 多 数 淋巴 细胞 对 y 射线 十 分 敏感 ,全 身 主要 淋巴 组 
组 经 X 线 照射 后 .出 现 淋 巴 组织 萎缩 . 周 冰 血 淋 巴 细胞 效 
减少 .本 细胞 功能 受到 强烈 损 制 .这 种 爷 疫 低下 状态 可 持续 













































数 年 之 久 。 





类 药物 也 能 抑制 免疫 功能 。 氧 霉 素 类 能 抑制 初 
次 和 再 次 免疫 的 抗体 生成 ,在 体外 能 抑制 工 细 胞 对 丝 裂 原 
的 增生 反应 。 四 环 素 类 能 抑制 脾 细 胞 的 抗体 生成 和 白细胞 
趋 化 功能 。 氨 基 糖 苷 类 抗生素 ,如 链 每 索 . 卡 那 父 素 、 新 霉 
素 等 ,对 工 . 了 淋巴 细胞 也 有 抑制 作用 。 临 床上 长 期 应 用 广 
谱 抗 生 素 后 常 诱 发 白 念珠 菌 .各 种 低 致 病 力 病原 体感 染 , 除 
菌 群 失调 外 ,还 与 免疫 力 低 下 有 关 。 

有 一 些 药物 ,如 茶 妥 英 钠 、 普 鱼 卡 因 胶 、 胶 体 金 ,能 引起 
选择 性 IgA 的 缺乏 , 停 药 后 逐步 恢复 。 

(四 ) 营养 不 良 与 营养 过 多 

1. 蛋白 质 热 卡 不 足 ”蛋白 质 热 卡 长 期 供给 不 足 . 尤 
其 是 在 儿童 和 老年 人 易 发 生 分 枝 杆 菌 、 病 毒 和 真菌 的 感 
染 , 反 映 了 细胞 免疫 功能 低下 。 患 者 淋巴 器 官 凌 缩 `, 周 围 
血 淋 巴 细胞 减少 ,对 某 些 抗原 皮 试 迟 发 型 反应 阴性 。 体 
外 试验 发 现 患 者 淋巴 细胞 对 丝 裂 原 的 增生 反应 和 分 泌 淋 
巴 肉 子 ( 如 干扰 素 ) 能 力 降 低 。 患 者 有 低 白 蛋白 血 症 ,多 
数 人 免疫 球 蛋白 含量 正常 ,部 分 有 SIgA 缺乏 ( 易 埠 患 革 
兰 阴 性 菌 感染 和 食物 过 敏 症 ) 。 患 者 中 性 粒 细胞 . 单 核 和 
巨 颖 细胞 的 氧化 还 原 能 力 降低 ,因而 杀菌 力 减 弱 , 这 也 是 
易 感染 的 原因 。 

和 蛋白质 热 卡 不 足 时 , 常 伴 有 维生素 和 矿物 质 的 缺乏 ， 
尤其 是 锌 、 铁 的 缺乏 。 这 与 患者 免疫 功能 低下 也 有 一 定 

2. 蛋白 质 耗 失 ”肾病 综合 征 . 肥 厚 性 骨 炎 、 局 限 性 肠 
炎 以 及 小 肠 原 发 性 和 继 发 性 淋巴 管 扩 张 等 常 伴 有 大 量 蛋 
白质 丢失 利 吸收 不 良 ,造成 继 发 性 低 Y 球 蛋白 血 症 。 它 与 
原 发 性 低 y 球 蛋白 血 症 的 区 别 之 一 是 伴 有 低 白 蛋白 血 症 。 

3. 维生素 、 矿 物质 的 缺乏 ”维生素 和 矿物 质 的 缺乏 对 
免疫 功能 有 不 同 程度 的 影响 。 维 生 素 A 维生素 了 ,叶酸 、 
维生素 Bs 缺乏 时 ,细胞 和 B 细胞 功能 名 明显 低下 ; 维 生 
类 B .维生素 芭 、.H( 生 物 素 )、P( 泛 酸 ) 的 缺乏 对 B 细 胞 功 
能 有 明显 影响 ; 锌 、 铁 及 硒 的 缺乏 `, 对 工 细 胞 功能 影响 较 
大 ;维生素 Bis .维生素 Bs . 铁 、 铜 的 缺乏 对 中 性 粒 细胞 和 巨 
吹 细 胞 的 功能 有 抑制 作用 。 铁 是 许多 氧化 酶 的 辅 基 铁 缺 
乏 时 , 春 噬 细胞 过 氧化 酶 的 活性 降低 ,因而 春 叭 病原 体 后 不 
能 杀 死 它们 。 在 补充 铁 剂 时 不 要 操之过急 ,要 防止 血清 游 
离 铁 上 升 过 高 ,反而 有 利 细菌 生长 ,加 重 感染 。 
4. 脂 质 过 多 ”肥胖 者 易 感 染 , 这 与 肥胖 者 淋巴 细胞 和 
春 只 细胞 功能 降低 有 关 。 高 胆固醇 血 症 患者 工 细胞 . 卫 细 
胞 利 单 核 - 春 鸣 细胞 系统 的 功能 均 低 下 。 人 饱和 脂肪 酸 或 不 
饱和 脂肪 酸 过 多 均 能 抑制 细 乃 免疫 反应 ,抑制 中 性 粒 细 胞 
趋 化 性 和 和 春 吃 功能 .以 及 单 核 - 春 叭 细胞 系统 廊 消 能 力 。 家 
低 密度 脂 蛋 白 能 抑制 淋巴 细胞 及 其 他 细胞 的 蛋白 合成 和 
DNA 会 成 的 启动 。 一 些 脂 蛋 白 能 干扰 补体 附 WH 乃 表 
面 上 ,因而 影响 免疫 功能 。 在 病毒 性 肝炎 和 息 
消 中 有 一 种 8 脂 伪 自 能 扣 制 工 细胞 发 育成 总 、 

















(五 ) 肝 、 肾 功能 不 全 各 种 原因 引起 的 肝 实 质 性 损害 


细胞 免疫 和 体液 免疫 以 及 吞 哈 细 胞 功能 缺陷 。 患 者 血清 还 
有 多 种 免疫 抑制 因子 存在 ,如 甲 胎 蛋 白 、a 球 蛋白 以 及 与 病 
毒性 肝炎 感染 有 关 的 能 抑制 TB 细胞 增生 反应 的 多 肽 和 
抑制 工 细胞 发 育 的 B 脂 蛋白 。 肝 功能 不 全 时 . 库 普 弗 细 胞 
清除 从 肠 道 侵入 的 微生物 和 毒素 以 及 从 肝 动 脉 来 的 病原 体 
和 免疫 复合 物 的 能 力 明显 降低 ,中 性 粒 细胞 趋 化 能 力也 发 
生 障 碍 。 上 述 免疫 缺陷 是 造成 肝病 时 易 感 染 的 原因 。 尿 毒 
证 患者 的 细胞 免疫 功能 明显 低下 , 迟 发 型 皮 试 反应 常 阴性 ， 
有 人 认为 ,细胞 免疫 被 抑制 乃 与 细胞 酸 中 毒 有 关 。 也 有 人 
认为 ,尿毒 症 时 血清 中 还 有 免疫 抑制 因子 存在 。 

(六 ) 其 他 

1. 糖尿 病 患 者 易 发 生 各 种 化 脓 性 感染 . 曾 认 为 是 由 于 
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血糖 过 高 引起 的 , 现 认为 与 中 性 粒 细胞 趋 化 作用 障碍 有 关 。 
2. 库 欣 综合 征 易 发 生 感染 ,是 与 粮 皮 质 激素 过 高 抑制 | 了] | 
会 


淋巴 细胞 和 吞噬 细胞 功能 有 关 。 





3. 大 面积 烧伤 好 发 感染 是 与 皮肤 屏障 受 损 、 白 细胞 趋 


化 和 知 喉 功能 减弱 、 血 中 淋巴 细胞 数 减少 .血清 调理 作用 降 
低 以 及 应 激 引起 糖 皮质 激素 升 高 等 因素 有 关 。 

4. 胸 导 管 引流 术 是 延长 移植 肾 存 活 的 有 效 措施 之 一 。 
引流 后 的 细胞 中 80% 一 90 站 是 工 细胞 。 因 此 患者 周围 血 
淋巴 细胞 锐 减 ,细胞 免疫 反应 低下 和 血清 IgG 下 降 。 

5. 麻醉 及 较 大 外 科 手 术 ( 如 胆 询 切除 ) 均 可 引起 免疫 
功能 一 时 性 下 隆 , 易 发 生 感 染 。 全身 麻 苹 剂 能 抑制 白细胞 
否 哄 功能 并 使 周围 血 白细胞 减少 (可 能 是 抑制 白细胞 有 丝 
分 裂 ) 以 及 抑制 淋巴 细胞 对 抗 不 的 应 答 反 应 。 较 大 手术 后 
患者 周围 血 淋 巴 细胞 绝对 减少 ,对 抗原 和 丝 裂 原 的 增生 反 
应 均 降低 ,这 可 能 与 应 激 反应 有 关 : 此 种 状态 可 持续 7 一 10 
天 ,在 此 期 间 患者 对 微生物 的 易 感性 增 商 。 

6. 早产 儿 、 新 生 儿 和 1 岁 以 内 的 婴儿 , 因 也 细胞 尚未 
发 育成 熟 , 且 工 辅 助 较 弱 ,血清 补体 少 以 及 看 吧 细胞 功能 
低下 ,因此 易于 感染 。60 岁 以 上 老人 . 央 工 细胞 功能 低下 、 
易 发 生病 毒 感染 .自身 免疫 病 和 肿瘤 。 








【临床 表现 】 
表 21-7-7 概括 了 较 常 见 的 继 发 性 免疫 缺陷 病 的 免 竣 
变化 :免疫 缺损 环节 与 临床 相关 的 感染 多 






【防治 原则 】 
(一 ) 病因 治疗 ”积极 治 
疫 缺 陷 的 理化 因子 是 治疗 
者 必 会 其 一 时 , 则 以 治疗 原 发 病 为 主 。 
(二 ) 免疫 增强 和 人 免疫 准 代 ” 除 注 
体液 免疫 缺陷 时 .每 月 按 0. 1~0. 2g kg 
蛋 自 :如 伴 有 补体 不 是 时 .给 了 新 4 
宜 。 近年 来 .国内 有 人 和 乳 分 泌 型 lgA 的 制剂 ,11 服 司 可 提 












祭 引 起 免 
ue 
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第 二 十 一 篇 ”免疫 性 疾病 
高 胃 肠 道 局 部 免疫 水 平 。T 细胞 和 吞噬 细胞 功能 缺陷 时 ， 





免疫 功能 。 有 些 中 草药 如 和 人参、 黄芪 .茯苓 等 已 被 证 实 具有 


服用 左旋 咪唑 ,注射 转移 因子、 胸 腺 素 ,可 能 改善 这 些 细胞 提高 细胞 免疫 应 答 和 增强 吞噬 细胞 功能 的 效用 。 


表 21-7-7 ”各 种 继 发 性 免疫 缺陷 的 免疫 改变 

















工 细胞 了 细胞 吞噬 细胞 补体 
感染 
麻风 了 细胞 / ,PHAY ,DTHY .对 麻风 什 菌 抗体 人 不 详 不 详 
麻风 菌 无 反应 
结核 工 细胞 ,DTHY 正常 王府 人 
急性 病毒 感染 工 细 胞 Y ,有 的 PHA 正常 正常 正常 
反复 感染 工 细胞 ， ,Th 细胞 :PHAyY ， ”Ig^, 抗 病毒 的 IgA 不 详 不 详 
MLCY 
下 性 肿瘤 
霍 奇 金 病 DTHY ,PHA + .血清 有 工 细 区 正 常 或 增高 ,对 一 些 ” 趋 化 性 + 不 详 
Lo | 胞 抑制 因子 抗原 低 应 答 
7 中 急性 白血病 DTHY PHAY 区 变化 不 定 正常 或 低下 不 详 
一 一 非 淋巴 组 织 。 ”DTH 变动 不 一 ,PHAY ,MLC 到 变化 不 定 正常 某 些 肿瘤 有 补体 ! 
肿瘤 + ,血清 中 有 免疫 抑制 因子 
骨 崩 瘤 工 抑制 细胞 区 + .抗体 应 答 ! 正常 降低 
免疫 抑制 治疗 
皮质 激素 暂时 性 工 细 胞 ， ,DTH y , 原 ”初次 抗体 反应 抑制 春 噬 作用 、 无 影响 
发 性 免疫 反应 抑制 溶 酶 体 
释放 
细胞 毒药 物 。 ” 工 细 胞 ,功能 ,细胞 免疫 ”初次 抗体 反应 小 符 哈 细胞 无 影响 
反应 不 定 
环 孢 素 A 工 细胞 数 正常 ,功能 Y 对 工 细胞 依赖 的 抗原 ” 不 详 不 详 
应 答 Y 
Y 射线 工 细胞 ， 和 功能 Y 抗体 生成 暂时 性 不 详 
营养 不 良 
集 白 质 ( 如 肾病 ) 正常 ;严重 时 全 细胞 功能 IgG 正常 或 ,抗体 应 不详 可 以 低下 
短小 
维生素 A 工 细胞 ， 和 功能 抗体 应 答 不 详 不 详 
维生素 B; 工 细胞 ， , 工 功能 抗体 应 答 y 中 性 白细胞 功 不 详 
能 + 
饼 工 细 胞 y , 工 功能 y 正常 不 详 不 详 
铁 细胞 , 工 功能 + 基本 正常 功能 不 详 
其 他 疾病 
楼 永 病 PHAY ,MLC 正常 让 党 区 化 性 .杀菌 不 详 
点 江 症 DTH + ,移植 肾 易 存 江 
酒精 性 诗 便 化 PHAY se a 
i % lg 趋 化 性 异常 一 些 补体 
烧伤 IT 细胞 y ,DTHY 趋 化 性 .在 噬 补体 + 


jgy 抗体 应 答 正 常 


能 力 Y 








和 :细胞 y 为 数目 减少 ;PHA 为 对 PHA 应 答 反 应 性 降 有 


成 策 三 


多 :TH 为 迟 发 型 超 敏 反 应 低下 : MI 为 混合 淋巴 细胞 反应 ;lg 为 免疫 
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表 21-7-8 免疫 缺损 环节 与 临床 常见 的 感染 





免疫 缺损 


临床 举例 


感染 表现 


病原 体 





中 性 粒 细胞 减少 


趋 化 性 障碍 


吞咽 作用 减弱 细胞 缺陷 


调理 缺陷 
杀菌 活性 减弱 


I. 免疫 应 答 
了 细胞 


B 细 胞 


再 生 障 碍 性 贫血 





蛋白 - 热 卡 营养 不 良 


系统 性 红斑 狼疮 、 
巨 红 细胞 性 贫血 
镰 状 细胞 贫血 、 脾 
切除 术 后 

慢性 肉芽 肿 


淋巴 肿瘤 ,免疫 抑 
制剂 


骨 通 瘤 , 肯 病 综合 征 


继 发 性 IgA 缺陷 


皮肤 、 黏 膜 溃疡 (炎症 不 明 
显 ), 菌 血 症 .败血症 


支气管 炎 、 中 耳 炎 、 菌 血 症 、 
肺炎 
中 丁 炎 肺炎、 脑膜 炎 


中 耳 炎 、 支 气管 炎 、 肺 炎 、 脑 
淋巴 结 、 皮 肤 、 肺 、 肝 、 骨 和 
其 他 组 织 反复 发 作 的 感染 





皮肤 攻 膜 念珠 菌 病 .中 耳 
炎 、 支 气管 炎 、 肺 炎 


鼻 密 炎 、 中 耳 炎 、 腑 皮 病 、 肺 
腹泻 .吸收 不 良 


革 兰 阴性 杆菌 (特别 是 大 肠 杆 菌 、 铀 
绿 假 单 胞 菌 、 克 雷 伯 杆菌 )、. 金 黄色 葡 
萄 球菌 真菌 、 卡 氏 肺 孢子 虫 等 

葡萄 球菌 .链球 菌 .流感 杆菌 、 大 肠 杆 
菌 、 克 雷 伯 杆 菌 等 

有 莱 膜 细菌 


绿 腑 杆菌 、 变 形 杆菌 .葡萄 球菌 、 链 球 
菌 ,沙门 菌 等 

过 氧化 氢 酶 阳性 微生物 ,如 葡萄 球 
菌 、 克 雷 伯 杆菌 .大 肠 杆菌 .铜绿 假 单 
胞 菌 .沙门 菌 .念珠 菌 、 曲 菌 等 


菌 \ 曲 菌 , 弓 形 虫 、 卡 氏 肺 孢子 虫 , 单 
病毒 .麻疹 病毒 等 

链球 菌 .流感 杆菌 、 绿 脓 杆菌 ,肝炎 、 
疹 储 灰质 炎 、 水 辣 、 贾 第 虫 等 





(三 ) 控制 感染 ”是 切断 感染 与 免疫 不 足 恶 性 循环 的 另 
一 重要 环节 ;与 上 述 提高 免疫 力 措施 相辅相成 ,才能 取得 较 好 
疗效 。 
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风湿 病 是 一 大 类 以 关节 、 骨 、 肌 肉 为 主要 症状 ,可 累及 


全 9) | 内 且 条 家 的 并 质 性 疾病 。 风 湿 (theurma) 一 词 源 于 公元 前 4 





病 的 研究 也 不 断 深入 。 因 该 类 疾病 属于 多 系统 累及 的 系统 


性 ; 


病 , 发 病 机 制 各 不 相同 ,因此 在 临床 诊治 中 , 常 涉及 肯 


科 、 神 经 .皮肤 ,肾脏 .内分泌 等 多 个 学 科 。 


目前 ,按照 1983 年 美国 风湿 病 协会 (American rheu- 


matology association, ARA) 的 分 类 方法 分 为 十 大 类 ,包括 
100 多 个 病 种 ,其 常见 的 疾病 如 下 : 


湿 关 节 
及 其 
绕组 织 病 \ 风 湿性 多 员 痉 , 脂 膜 炎 、 多 软 ; 


如 蝇 


一 ) 弥漫 性 结缔 组 织 病 包括 系统 性 红斑 狼疮 .类 风 
炎 ,多 发 性 肌 炎 / 皮 肌 炎 、 系 统 性 硬化 .坏死 性 血管 炎 
也 血管 炎 ` 风 湿热. 干燥 综合 征 . 重 答 综 合 征 、 混 合 性 结 
骨 炎 等 。 

(全 与 背 柱 炎 相关 的 关节 炎 ( 血 清 阴 性 养 柱 关节 病 ) 
直 性 疹 柱 炎 、Reiter 综合 征 、 银 悄 病 关节 炎 ` 炎 性 肠 病 








大 入 炎 等 。 


三 ) 退行 性 关节 炎 ”包括 原 发 性 和 继 发 性 骨 关 入 炎 。 
四 ) 与 感染 因素 相关 的 关节 炎 包括 直接 因 病 原 体 


感染 及 反应 性 关节 炎 。 





区、 转移 作 肿 将 等 


炎 /， 


丛 独 


变相 


五 ) 伴 风湿 病 表 现 的 代谢 和 内 分 泌 疾 病 ”如 痛风 . 沱 





fhr sal. hs 


` 软 到 全 化 症 、 由 状 劳 腺 功能 亢进 、 进 行 性 骨 化 性 


六 ) 肿瘤 包括 原 发 或 继 发 性 肿瘤 ,如 沿 膜 阅 , 软 汉 








七 ) 神经 性 病变 ”如 神经 源 性 关 生病 (eharcot 关节 
腕 管 综合 征 等 

( 八 ) 伴 有 关节 表现 的 骨 、 骨 膜 及 软骨 疾病 如 | 性质 放 i 
. 肖 较 化 . 肯 坏 弦 竺 

{ 九 ) 非 关节 性 风湿 病 





如 肌 筋 辜 疼 痛 综 合 征 、 胁 靖 





急 和 建 ” 姜 林 娣 


(十 ) 其 他 常 伴 关节 炎 的 疾病 如 结 节 病 、 结 节 红 
Wy a 

以 上 分 类 并 非 完善 ,今后 随 着 研究 的 深入 ,认识 上 的 提 
高 , 必 将 有 新 的 修正 和 补充 。 
Pr | 织 病 临 床 表现 常 有 某 些 共同 特征 ,如 发 
热 , 关 节 冶 、 肌 痛 , 免 疫 学 检查 可 见 免疫 球 异 白 增 高 , 抗 核 抗 
体 阳性 及 多 种 自身 抗体 ,病理 上 结 缔 组 织 多 共有 黏液 伴 水 
肿 , 纤 维 蛋 白 样 变性 ,血管 炎 及 淋巴 细胞 或 浆 细 胞 浸润 ,应 
用 糖 皮质 激 类 和 免疫 调节 剂 有 效 , 病 程 渤 延 和 发 作 
将 。 但 各 种 疾病 亦 有 其 特异 之 处 ,如 : 系统 性 红斑 狼疮 中 者 
面部 虐 形 红 六 , 疣 状 心 内 膜 炎 、 凡 铁丝 图 
周围 同心 性 纤维 化 ; 皮 肌 炎 中 横 纹 肌 的 非 化 脓 性 炎症 和 和 变 
性 ;系统 性 硬化 中 以 皮肤 及 其 小 血管 结缔 组 织 便 化 为 主 .以 
后 食管 . 碎 辟 ,心肺 等 出 现 纤维 硬化 ,病程 后 期 党 发 生 痛 血 
性 硬化 ; 结 节 性 多 动脉 炎 的 特点 为 中 小 型 肌 型 动 脉 全 层 
样 坏死 ,在 皮肤 上 表现 为 洛 血 管 排列 的 皮下 结 节 和 和 
坟 , 悄 , 肠 道 和 皮肤 经 常 受累 ;类 风 湿 关 节 炎 上 典型 的 
关节 滑 腊 炎症 ,血管 句 形 成 和 侵蚀 ,最 终 致 关节 强硬 和 咕 
形 ;风湿 热 主 要 侵犯 心脏 和 关节 ,多 次 复发 者 进 留 水 和 久 性 心 
潍 腊 损害 为 特点 。 | 

各 种 原因 所 致 的 关 季 病 是 风湿 性 疾病 的 重要 特征 ,日 
发 现 人 类 让 细胞 抗原 (HIA) 系 统 后 ,将 血清 类 风湿 内 子 阴 
性 而 与 HLA BB%; 丰 因 型 相关 联 的 关节 炎 性 病 变 称 为 血泊 
阴性 脊柱 关节 病 。 这 类 疾病 的 共同 特征 有 : 伴 佐 够 关节 炎 
的 影像 改变 .日 有 疹 柱 炎 、 附 着 ,随后 发 展 为 痊 柱 强直 ， 
党 有限 .I 腔 , 肠 道 . 尿 道生 秆 器 损害 的 重 党 表现 . 常 有 家 
族 叶 及 HLA BB 内 性 。 

关节 软 蔡 退化 多 发 生 于 老年 人 称 诛 发 竹 骨 关 息 炎 。 因 
某 些 畴 未 如 : 倒 伤 .痛风 、 糖 碌 病 等 引起 的 天 包 软 篆 退 化 称 


































继 发 性 骨 关节 病 。 

细菌 \ 病 毒 ` 支 原 体 等 病原 体 不 仅 可 直接 损害 关节 引起 
感染 性 关节 炎 , 尚 可 因 感 染病 原 体 后 引起 免疫 反应 导致 关 
节 损 伤 . 称 反应 性 关节 炎 。 如 :风湿 热 虽 病因 与 溶血 性 链球 
菌 相关 ,但 发 病 并 非 在 链球 菌 感 染 的 当时 , 常 在 感染 后 2 一 
3 周 才 起 病 , 关 节 或 心脏 组 织 中 未 能 找到 链球 菌 ,证 明 是 感 
染 后 的 免疫 病理 过 程 。 某 些 代谢 异常 和 内 分 泌 疾病 常 伴 有 
风湿 病 表 现 , 如 尿酸 盐 、 焦 磷酸 盐 等 结晶 沉积 在 关节 腔 引起 
的 关节 炎 。 钙 、 磁 .维生素 D 代谢 和 甲状 旁 腺 功能 异常 引 
起 广泛 的 骨 病 , 早 期 可 无 证 状 ,出 现 骨 痛 症 状 时 常 有 明显 的 
脱 钙 , 故 早期 检测 相关 的 内 分 泌 腺 功能 对 骨 病 的 诊断 非常 

继 发 于 神经 病变 和 营养 障碍 引起 的 关节 破坏 称 
Charcot 关节 病 ,临床 并 非 少 见 ,如 疹 血 空洞 症 , 糖 尿 病 性 神 
经 病 等 ,应 注意 其 临床 特点 ,X 线 改 变 , 及 早 发 现 原 发 神经 
系统 疾病 。 

以 疼痛 为 主要 表现 的 膀 精 炎 、 筋 膜 炎 、 肩 痛 , 腰 腿 痛 临 
床 更 为 常见 ,是 风湿 病 诊 疗 中 的 常见 病 。 








【风湿 病 的 诊断 】 

风湿 性 疾病 病 种 繁多 ,病因 复杂 。 涉 及 多 系统 多 脏 器 。 
详细 询问 病史 ,仔细 体检 ,必要 的 辅助 检查 是 及 早 作出 正确 
诊断 的 重要 依据 。 

(一 ) 病史 采集 中 需 重点 关注 的 内 容 “发病 年 龄 .性别 
等 对 诊断 具有 重要 的 参考 价值 .如 系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 
多 见于 育龄 女性 ,强直 性 疹 柱 炎 (AS) 多 见于 青年 男性 , 痛 
风 多 见于 中 年 男性 ,攻关 节 炎 (OA) 则 多 见于 中 老年 。 

和 节 \` 关 节 、 贞 内 疼 痢 是 风湿 病 最 常见 的 症状 ,应 注意 
问 疼痛 是 位 于 关节 还 是 关节 外 组 织 。 关节 疼痛 的 起 病 形 
式 、 部 位 .性 质 等 有 助 于 诊断 与 鉴别 诊断 。 如 类 风湿 关节 炎 
CRA) 可 侵犯 任何 可 动 关 闻 , 以 近 端 指 间 关 节 
关节 多 见 , 较 少 影响 远 端 指 间 关节 , 呈 对 称 性 多 关节 肿 首 ， 
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活动 后 疼痛 减轻 。 而 OA 也 可 有 多 关节 疼痛 ,但 多 侵犯 远 
端 指 间 关节 ,第 一 腕 掌 、 膝 、 信 等 负重 ,劳损 关节 .多 于 活动 
后 疼痛 加 剧 。AS 则 主要 侵犯 兰 柱 中 轴 关 节 : 以 能 种 关节 
及 肌 妥 附着 点 疼痛 为 主要 特征 。 

晨 翁 : 是 评估 滑 膜 关节 炎症 活动 性 的 客观 指标 ,持续 时 
间 与 炎症 的 严重 程度 相关 。 

RA 患者 殿 僵 一 般 持续 1 小 时 以 上 ,而 OA 一 般 只 有 
几 分 钟 , 对 鉴别 诊断 有 一 定 的 参考 价值 。 关 节 外 的 周身 表 
现 有 助 诊断 ,如 光敏 感 , 肌 肉 乏 力 与 疼痛 、 雷 诺 现 象 . 口 眼 干 
燥 , 肺 骨 肠 道明、 神经 多 系统 受累 时 应 考虑 弥漫 性 结缔 组 
织 病 如 SLE .干燥 综合 征 、 多 发 性 肌 炎 血管 炎 等 。 

(二 ) 体格 检查 的 重点 ”体格 检查 应 系统 而 全 面 ,特别 
注意 皮 损 的 分 布 特征 ,类 部 赎 形 红斑 、 指 ( 趾 ) 红 斑 、 脱 发 提 
示 SLE; 眶 周 、 手 背 肿 胀 性 紫红 斑 提 示 皮 肌 炎 ;关节 伸 面 易 
摩擦 处 出 现 的 结 节 可 能 是 RA 类 风湿 结 节 ; 触 痛 的 糯 动 脉 
提示 巨细 胞 动脉 炎 。 

关节 肿胀 是 风湿 病 的 重要 体征 ,可 由 于 滑 膜 炎 、 滑 膜 积 
液 或 周围 软组织 炎症 引起 .也 可 因 滑 膜 , 骨 质 增生 所 致 ,前 -， 
者 经 相应 治疗 肿胀 可 消退 , 骨 质 增生 则 多 见于 晚期 RA 和 L 
OA。 关 节 压 痛 应 明确 压痛 部 位 是 关节 本 身 还 是 关节 
组 织 ,OA 多 无 明显 压痛 ,RA 活动 期 在 其 受累 关节 多 有 压 
痛 。 当 关节 软骨 或 骨 遭 受 破坏 可 致 关节 无 失 其 正常 多 
活动 范围 受 限 ,如 手 的 掌 指 关 节 尺 侧 偏 斜 或 关节 半 脱 位 

(三 ) 实验 室 检 查 。” 除 常 有 血 、 尿 常规 并 ? 
白 增 高 非特 异性 改变 外 ,风湿 病 常 与 自身 免 疫 有 关 ， 
身 抗体 是 诊断 风湿 病 的 重要 标志 。 

1. 抗 核 抗 体 ” 是 对 细胞 核 内 抗原 
身 抗体 。 核 内 成 分 复杂 .用 间接 免疫 诡 
不 同 核 型 ,可 作为 筛选 试验 。 上 月 前 已 用 免疫 
体 多 达 数 十 种 ,其 中 不 少 抗体 对 某 些 风湿 病 ; 
性 ,可 作为 诊断 的 标志 性 抗体 。 某 些 抗体 被 证 实 参与 组 
的 和 揭 疫 损伤 ,有 助 于 前 明 其 发 疾 宙 制 , 见 表 22-1-1 
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表 22-1-1 常见 风湿 病 的 抗 核 抗体 谱 
疾病 ANA 抗 ds-DNA 抗 组 蛋白 抗 URNP 抗 Sm 抗 SSA 抗 SSB 抗 ScH70 抗 PM-1 抗 Jol RF 
SLE 间 边 型 和 十 + + 二 - 本 人 有 = 
均 质 型 
PM/DM 汪 5 了 EE = i 和 3 : 让 _ 
SSc 着 丝 点 型 和 一 一 = 下 = = 3 
尽 伍 :型 
RA 让 一 一 = = 二 > = 3 
MCTD 。 议 点 击 - | 
SS 上 一 = 一 学 十 和 ! 





注 :SLE: 系 统 性 红 许 狼疮:PMZ DM; 多 发 性 册 炎 皮 肌 炎 ;RA: 类 风湿 关节 炎 ;NICTD; 混 合 往 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


2. 类 风湿 因子 ”高 滴 度 的 类 风湿 因子 有 助 于 RA 的 
诊断 , 常 伴 有 活动 性 关节 病变 及 关节 外 表现 .但 并 非特 噶 ， 
也 见于 SLE 及 其 他 结缔 组 织 病 , 并 可 见于 非 风 湿性 疾病 如 
细菌 性 心 内 膜 炎 (SBE)、 乙 型 肝炎 病毒 感染 及 少数 老年 正 
常人 。 

3. 抗 环 瓜 氨 酸 肽 抗体 (cyclic citrulline peptide, CCP 抗 
体 ) 和 葡萄糖 -6- 磷 酸 异 构 酶 (glucose-6-phosphate isomerase， 
GPD 检 测 对 RA 的 诊断 具有 较 高 的 敏感 度 和 特异 度 , 尤 其 是 
两 者 联合 检测 ,对 RA 诊断 的 敏感 性 和 特异 性 将 进一步 
提高 。 

4. 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 抗体 (ANCA) 与 多 种 自身 免疫 
病 相关 ,用 间接 免疫 荧光 法 检查 可 见 胞 质 型 (C-ANCA) 、 核 
周 型 (P-ANCA) 两 型 。 有 助 于 诊断 血管 炎 , 尤 其 是 C- 
ANCA 在 肉芽 肿 性 多 血管 炎 (Wegener 肉芽 肿 ) 有 很 高 特 

异性 , 且 抗体 水 平 与 疾病 活动 性 相关 。P-ANCA 见于 显 微 
镜 下 血管 炎 和 嗜 酸 性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 ( churg-strauss 综 
合 征 ), 亦 见于 其 他 类 型 血管 炎 、 炎 性 肠 病 新 月 形 肾 炎 等 。 
1 5. 抗 磷脂 抗体 [APL) ”是 针对 磷脂 的 自身 抗体 ,出 现 
在 SLE, 也 见于 其 他 风湿 病 , 如 干燥 综合 征 、 混 合 性 结缔 组 
| 织 病 等 。 临 床 表现 为 动 .静脉 栓塞 ,血小板 减少 ,习惯 性 流 
产 等 , 称 抗 磷脂 综合 征 。 
四 ) 滑 液 检查 “可 反映 关节 滑 膜 炎症 ,对 RA 等 关节 
炎 的 诊断 有 一 定价 值 。 滑 液 检测 尿酸 盐 结 品 或 病原 体 有 助 
于 痛风 或 感染 性 关节 炎 的 诊断 。 
(五 ) 影像 学 检查 ”风湿 病 常 些 及 多 个 系统 ,可 出 现 多 
种 影像 改变 。X 线 检查 是 风湿 病 常 用 的 重要 检查 手段 ,万 
其 对 骨 关 节 病 变 如 RA、AS、OA、 痛 风 等 的 鉴别 诊断 ,病程 
分 期 有 重要 意义 , 当 X 线 平 片 阴 性 而 临床 高 度 怀 疑 有 病变 
时 ,可 合理 选用 CT、MRI\ 放 射 性 核 索 ,有 利于 早期 诊 
断 。 双 能 CT 为 痛风 性 关节 炎 的 诊断 与 鉴别 诊断 提供 了 新 
的 手段 。 近 年 来 ,B 型 超声 波 恰 查 在 风湿 病 诊 断 与 鉴别 诊 
断 中 的 价值 被 重新 认识 ,应 用 逐步 增加 

其 他 如 关节 镜 、 册 电 图 、 活 组 织 愉 查 对 不 同 病 因 所 致 的 

疾病 各 具 独 特 的 诊断 价值 。 





















司 








【风湿 病 的 治疗 】 

除 一 些 已 明确 病因 的 应 进行 病因 治疗 外 .多数 疾病 的 
病 内 尚未 曾 明 , 旦 多 为 慢性 进行 性 病程 。 治 疗 原则 重 在 早 
期 诊断 .时 期 处 理 , 包 括 宣教 .心理 咨询 ,药物 .理疗 
角 除 症状 .稳定 病情, 保护 关节 及 脏 器 功能 。 受 损 的 关节 通 
过 清 蜡 切除 ,矫形 手术 ,康复 治疗 等 潮 施 恢复 或 改善 功能 。 
抗 风 湿 病 药物 种 类 很 多 ,主要 有 非 符 体 抗 炎 药 (NSAIDs) | 
改善 病情 的 抗 风湿 药 (DMARDs) ,免疫 调节 剂 (抑制 剂 ) . 
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糖 皮质 激素 、 抗 痛风 药 及 中 草药 等 ,应 合理 选择 应 用 。 
近年 来 ,用 于 妓 向 治疗 的 生物 制剂 已 经 在 内 外 推广 
应 用 。 其 主要 代表 为 肿瘤 坏死 因子 -a(TNF-a) 持 抗 剂 , 包 
括 可 溶性 TNF-a 受 体 融 合 蛋白 和 TNFra 单 克隆 抗体 。 此 
类 药物 在 RA、AS 以 及 银 悄 病 关 节 炎 治疗 上 取得 了 令 人 满 
意 的 近期 疗效 。 但 是 其 中 长 期 疗效 ,以 及 药物 可 能 导致 的 
感染 和 肿瘤 发 病 增 加 仍 值 得 关注 。 增加 结核 感染 机 会 或 者 
使 潜伏 结核 复发 是 本 类 药物 最 受 :的 不 良 反应 , 常 在 用 
药 3 一 6 个 月 内 发 生 。 因此 在 使 用 该 类 药物 前 ,应 该 排查 有 
无 现时 结核 感染 或 存在 潜在 结核 ， 包括 详细 询问 既往 结核 
病史 .有 无 结核 临床 表现 、 结 核 接 触 史 ,进行 详细 的 体格 检 
查 . 拍 摄 义 线 胸 片 (或 者 肺 部 CT 检查 )、 结 核 菌 素 皮肤 试验 
(tuberculosis skin test, TST) 和 (或 ) 干扰 索 7 释放 试验 
(IFN-Y release assays,IGRAS) ;在 治疗 过 程 中 亦 须 警惕 结 
针对 B 细 胞 的 鼠 / 人 赃 合 型 抗 CD20 单 抗 利 妥 普 单 搞 
Crituximab) 也 已 经 在 RA、SLE 等 疾病 的 治疗 中 使 用 ,其 他 
如 白细胞 介 天 6、 白 细胞 介 素 1 持 抗 剂 , 作 用 于 细胞 炎 性 通 
路 的 小 分 子 化 合 物 等 也 已 经 进入 研制 或 临床 试验 。 在 未 来 
的 研究 中 ,生物 制剂 和 部 向 治疗 将 成 为 风湿 病 研 究 的 热点 。 
但 是 应 该 认识 到 风湿 病 的 发 生 与 体内 “自身 抗原 的 释 
放 ” 有 着 密切 的 关系 , 越 来 越 多 的 研究 已 经 证 实 "抗原 驱动 ” 
是 风湿 病 发 病 的 根本 原因 。 月 前 的 生物 制剂 治疗 只 是 针对 
下 游 的 -- 些 细胞 因子 ( 主要 是 一 些 炎 症 因 子 ) ,因此 仅 是 * 治 
标 "的 方法 。 从 根本 上 了 解 抗 原 驱动 的 本 质 ,并 且 从 抗原 诱 
导 自 身 免疫 反应 入手, 才 有 望 从 源头 上 根治 此 类 顽症 。 
随 着 个 体 化 治疗 (personalized therapy) 理 念 的 提出 ,为 
了 提高 风湿 病 治 疗 的 疗效 .率先 在 类 风湿 关节 炎 治 疗 中 提 
出 了 达标 治疗 (treat to-target) 的 概念 ， 要 求 按 照 一定 的 治 
疗 目标 ,采取 积极 的 治疗 措施 ， 严密 随访 ,使 病情 尽快 得 到 
控制 。 在 其 他 风湿 病 , 如 痛风 的 治疗 中 ,达标 治疗 的 理念 也 
开始 受到 关注 。 
通过 药物 基因 组 学 的 研究 ,将 为 合理 选 
药物 提供 有 力 的 带 助 。 在 痛风 、 高 尿酸 血 症 治 疗 中 ,通过 
HILA-B* 5801 的 检测 ,发 现 别 所 至 的 严重 药疹 曙 感 
者 ,将 会 为 最 大 限度 减少 别 嗓 醇 的 严重 不 良 反 应 提供 
帮助 。 
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第 二 章 风 


风湿 热 (rheumatic fever) 是 一 种 常见 的 反复 发 作 的 急 
性 或 慢性 全 身 性 结缔 组 织 免疫 炎 性 疾病 ,主要 累及 心脏. 关 
节 、 中 枢 神经 系统 .皮肤 和 皮下 组 织 。 临床 表现 以 心脏 炎 和 
关节 炎 为 主 , 可 伴 有 发 热 ， 毒 血 症 ,皮疹 ,皮下 小 结 ,舞蹈 病 
等 。 急 性 发 作 以 关节 炎 较 为 常见 ,严重 的 风湿 性 心脏 炎 可 
造成 加 者 死亡 。 不 典型 病例 和 隐匿 发 病 逐 渐 增 加 , 常 表现 
为 轻重 不 等 的 心脏 损害 , 尤 以 瘀 膜 病 变 最 为 显著 ,可 形成 慢 
性 风湿 性 心脏 病 Crheumatic heart disease) 或 风湿 性 次 膜 病 


(rheumatic valvular disease) 。 


【流行 病 学 】 

急性 风湿 热 可 发 生 在 任何 年 龄 ,最 常见 于 5~15 岁 的 
儿童 和 青少年 ,3 岁 以 内 的 婴 幼儿 极为 少见 。 男 女 患 病 的 
机 会 大 致 相等 。 复 发 多 在 初 发 后 3 一 5 年 内 ,复发 
5 只 一 50 中 , 尤 以 心脏 累及 者 易于 复发 。 流 行 病 学 研究 表 
明 ,平均 3 站 的 患者 在 链球 菌 性 咽炎 后 发 作 急性 风湿 热 ,每 
年 约 60% 的 新 发 风湿 热 患者 发 展 为 风湿 性 心脏 病 。 链 球 
苗 感 染 和 严重 程度 与 急性 风湿 热 的 易 串 年 龄 .地 区 分 布 、 改 
病 座 和 严重 程度 是 一 致 的 。 在 链球 菌 感染 后 .急性 风湿 热 
的 发 病 率 直接 与 A 组 链球 菌 引起 的 免疫 反应 程度 相关 。 














邦 能 影响 风湿 热 发 二 
例 发 生 在 发 展 中 国家 。 风 湿热 的 踪 传 易 感 性 已 经 明确 ,其 
些 具 有 人 类 白细胞 抗原 (HLA) [类 等 位 基因 (alleles) 和 单 
倍 体 C(haplotypes) 的 人 群 与 风湿 性 心 用 病 的 风险 显著 关联 ， 
尤其 是 在 二 尖 沂 病变 的 患者 中 更 为 突出 。 

风湿 热 和 风湿 性 心脏 病 的 患 病 率 在 近 30 年 来 已 有 显 
车 的 下 降 , 这 与 社会 经 济 状况 (住房 和 经 济 条 件 ) 的 改善 以 
六 采取 广泛 的 预防 措施 有 密切 关系 。 近 年 来 ,风湿 性 心脏 
病 已 经 不 再 像 50 年 前 那样 得 到 高 度 重视 ,但 仍然 是 发 展 中 
国家 青年 人 心血 管 疾病 致死 和 致 玛 的 首要 原因 ,全 球 每 年 
25 万 人 多 于 风湿 性 心 星 病 。 我 国 以 东北 和 华北 地 区 较 高 、 
华东 、 华 中 和 西南 西北 地 区 次 之 ,华南 较 少 。 发 作 季节 以 
守 冬 、 早 看 居多 ,寒冷 和 潮湿 是 木 病 的 重要 诱发 因素 。 急 性 
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风湿 热 占 内 科 住 院 患者 的 百分比 已 从 1958 年 的 2. 49% 下 
降 至 近年 的 0.86%。 慢 性 风湿 性 心脏 病 以 20 一 40 岁 最 常 
见 , 女 性 稍 多 于 男性 。 


【病因 】 | 
A 组 链球 菌 对 风湿 热 和 风湿 性 心脏 病 的 病因 学 关系 ,| AT 
得 到 了 临床 流行 病 学 及 免疫 学 方面 一 此 间接 证 据 的 支持 。| /4 
急性 风湿 热 发 作 前 均 存在 先期 的 链球 菌 感染 史 ; 前 路 性 长 一 一 一 i 
期 随访 研究 发 现 风湿 热 复发 仅 出 现 于 链球 菌 再 次 感染 后 ; 
及 时 的 抗菌 治疗 和 预防 链球 菌 感染 可 预防 风湿 热 的 初 发 及 
复发 ;此 外 ,感染 途径 亦 是 至 关 重要 的 ,链球 菌 咽 部 感染 是 
风湿 热 发 病 的 必须 条 件 。 
尽管 如 此 ,A 组 链球 菌 引起 风湿 热 发 病 的 机 制 至 今 沿 
未 明了 。 风 湿热 并 非 链球 菌 的 直接 感染 所 引起 。 因 为 风湿 
热 的 发 病 并 不 在 链球 菌 感染 的 当时 .而 是 在 感染 后 2~3 周 
起 病 。 在 风湿 热 吕 5 心脏 组 织 中 从 未 找 到 人 
组 链球 菌 。 而 在 肉 患 链球 菌 性 员 炎 后 , 亦 仅 1 光一 3 关 的 患 
者 发 生 风湿 热 。 
近年 来 ,通过 电子 显微镜 研究 全 
组 链球 菌 细胞 可 以 分 为 以 下 儿 部 分 ; 
(一 ) 荚 膜 是 链球 菌 的 最 外 层 透明 质 通 ,其 结构 与 人 
体 透明 质 酸 类 似 .完整 而 攻 沿 的 奖 腊 有 抗 雁 器 细胞 作用 ,天 
抗原 性 。 
(二 ) 细胞 壁 从 外 向 内 可 分 为 以 下 三 层 ， 
1. 蛋白 质 抗原 “ 含 M.T、R、S 抗 原 成 分 ,为 特异 性 抗 
原 ,其 中 以 M 慌 白 最 为 重要 . 既 能 阻碍 春 品 作用 .又 能 作为 
细菌 分 击 的 基础 .与 人 体 心肌 与 原 肌 球 记 向 有 交叉 抗原 性 。 
2. 多 糖 成 分 “含有 入 -乙酰 氮 基 葡萄 巾 ,与 人 体 心 昨 
辩 膜 糖 绰 白 有 交叉 抗原 性 。 
3. 黏 多 肽 ”由 再 拟 酸 等 组 成 ,有 抗原 性 ,与 结缔 组 级 
结 节 性 损害 有 关 。 
(三 ) 细胞 腊 
性 。 此 外 ,在 链 
原 . 称 为 "C 物质 ”. 




















菌 细胞 结构 ,发 现 入 





为 脂 蛋白 形成 .与 人 心肌 有 交叉 抗原 
细胞 坊 的 多 香 成 分 内 , 亦 有 一 种 特 中 抗 


入 体 经 链球 将 感染 后 .产生 的 相应 抗体 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


不 仅 作 用 于 链球 菌 本 身 ,还 可 交叉 作用 于 心 辩 腊 , 从 而 引起 
辩 膜 病变 。 心 其 膜 的 茜 多 糖 成 分 随 年 龄 而 变异 ,因而 可 解 
释 青 少年 与 成 年 人 中 的 心 凑 膜 病变 的 不 同 发 生 率 。 免 疫 学 
研究 提示 .急性 风湿 热 患者 体内 的 免疫 调节 存在 缺陷 。 其 
特征 为 细胞 数 和 辅助 细胞 数 的 增加 ,而 抑制 细胞 数 
相对 下 降 , 导 致 体液 免疫 和 细胞 免疫 的 增强 。 部 分 慢性 风 
湿性 心脏 病 患 者 虽 无 临床 风湿 热 活动 性 ,但 持续 存在 B 细 
胞 数 增高 ,提示 免疫 炎症 过 程 可 能 仍 在 进行 。 链 球菌 感染 
后 是 否 发 生 风湿 热 与 人 体 的 反应 性 有 关 , 这 种 反应 性 的 高 
低 ,一 方面 与 对 链球 菌 抗原 产生 的 抗体 的 量 呈 平行 关系 , 抗 
体 量 多 时 发 生变 态 反应 的 机 会 大 ; 另 一 方面 与 神经 系统 功 
能 状态 的 灾 化 有 关 。 
最 近来 自 风湿 性 心脏 病 患 者 的 单 克隆 抗体 研究 证 据 表 
明 ,A 组 链球 菌 的 主要 抗原 如 A 组 链球 菌 糖 类 抗原 和 N- 乙 
本 -BD 氨基 葡 葡 糖 (GIeNAc) 的 自身 抗体 ,能 够 与 人 体 心肌 
细胞 中 的 肌 球 蛋白 和 脑 细胞 中 的 征管 蛋白 结合 ,而 心肌 细 
胞 中 的 肌 球 蛋白 和 脑 细胞 中 的 微 管 蛋 白 分 别 与 辩 膜 表面 内 
】 皮 细胞 的 茜 蛋 自 、 脑 细胞 表面 的 神经 节 莹 脂 和 多 巴 胺 受 体 
| 在 分 子 结构 上 高 度 相似 ,因而 ,自身 抗体 可 与 人 心脏 瓣膜 内 
| 皮 细 胞 、 黏 蛋 白 以 及 备 性 基底 膜 发 生 交叉 反应 ;同时 ,外 周 
血 及 心脏 詹 腊 病灶 中 的 细胞 与 链球 菌 M 蛋白 及 心肌 细 

















抗体 攻击 游 腊 内 皮 细 胞 ,导致 细胞 活化 内 皮 细 胞 渗入 到 
游 膜 组 织 中 ,形成 肉芽 肿 病灶 和 Aschoff 小 体 。 另 一 方面 ， 
自身 抗体 与 A 组 链球 菌 糖 类 抗原 、GIceNAc 及 心肌 细胞 肌 
球 焉 自发 生 交叉 反应 ,引起 心肌 炎症 ,并 进一步 与 风湿 性 心 
脏 病 进展 过 程 中 出 现 的 相关 多 肽 发 生 反 应 。 舞 蹈 病 患 者 的 
GIcNAc 自身 抗体 与 及 组 织 中 神经 元 细胞 表面 的 神经 节 苷 

彰 及 多 巴 胺 受 体 发 生 交叉 反应 ,使 神经 元 细胞 发 放 信和 号 , 激 
活 神经 元 细胞 的 钙 - 知 调 蛋白 依赖 的 蛋白 激酶 (CaMKIT ) 。 
因此 ,A 组 链球 菌 糖 类 抗原 和 GleNAc 诱导 产生 的 自身 抗 
体 通 过 与 心脏 辩 腊 表面 或 基底 膜 上 的 条 蛋 白 及 脑 细 胞 的 神 
经 节 茶 脂 及 多 巴 胺 受 体 结合 ,导致 心脏 辩 膜 损伤 和 神经 精 
神 行 为 异常 和 不 自主 肢体 活动 。 





【病理 
风湿 热 是 全 身 性 结缔 
办 为 i 以 心脏 损害 为 最 重要 。 按 照 病变 的 发 生 
过 程 可 以 分 为 以 下 三 期 ， | 


一 ) 变性 渗 出 期 ”结缔 组 织 中 胶原 纤维 分 裂 . 肿 胀 ， 













形成 玻璃 人 
耀 细胞 、 F 炎 性 反应 细胞 浸润 。 本 期 
可 持续 1~2 个 用 .而 后 恢复 或 进入 第 二 期 .第 二 Rs 
二 ) 增殖 期 ”本 期 的 特点 是 在 变 ; 渗 出 病变 的 基础 
上 出 珊 风 湿性 内 和 式 妥 或 称 风 湿 小 体 (Asehoff body)， 为 风 
湿热 的 特征 尾 病 要 . 足 病 理学 的 依据 和 风湿 活 
动 装 指标 小 体 中 央 为 纤维 娄 样 坏 导 .边缘 有 淋 细 胞 . 浆 
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细胞 和 特征 性 风湿 细胞 浸润 。 风 湿 细胞 呈 圆 形 ,椭圆 形 或 
多 角形 , 胞 质 丰 富 量 嗜 碱 性 , 胞 核 空 ,具有 明显 的 核 仁 , 有 时 
出 现 双核 或 多 核 , 形 成 巨细 胞 。 此 期 持续 约 3 一 4 个 月 。 

(三 ) 硬化 期 ”小 体 中 央 的 变性 坏死 物质 逐渐 被 吸收 ， 
渗 出 的 炎 性 细胞 逐渐 减少 ,纤维 组 织 增生 在 肉芽 肿 部 位 形 
成 疫 痕 组 织 。 

由 于 本 病 常 反 复发 作 , 上 述 三 期 的 发 展 过 程 可 交错 存 
在 ,历时 约 需 4 一 6 个 月 。 第 一 期 及 第 二 期 中 常 伴 有 浆液 渗 
出 和 炎症 细胞 的 浸润 ,这 种 渗 出 性 病变 在 很 大 程度 上 决定 
着 临床 各 种 显著 症状 的 产生 。 在 关节 和 心包 病理 变化 以 渗 
出 性 为 主 ,而 着 痕 形 成 则 主要 限于 心 内 膜 和 心肌 ,特别 是 心 
凑 膜 。 

风湿 热 的 炎症 病变 累及 全 身 结缔 组 织 ,早期 以 关节 和 
心脏 受累 为 多 ,而 后 以 心脏 损害 为 主 。 各 期 病变 在 受累 器 
官 中 有 所 侧重 .如 在 关节 和 心包 以 渗 出 为 主 ,形成 关节 炎 和 
心包 炎 。 之 后 渗 出 物 可 完全 吸收 ,少数 心包 渗 出 物 吸 收 不 
完全 ,机 化 引起 部 分 烙 连 ,在 心肌 和 心 内 膜 主要 是 增殖 性 病 
变 ,以 后 形成 靖 痕 增殖 。 心 淤 膜 的 增殖 性 病变 及 粘连 常 导 
致 慢性 风湿 性 心 六 膜 病 。 

名 器 官 组织 的 病理 改变 分 述 如 下 : 

(一 ) 心脏 ”几乎 每 一 位 风湿 热 感 者 均 有 心脏 损害 。 
轻 度 心脏 损害 可 能 不 形成 慢性 风湿 性 心脏 病 。 急 性 风湿 性 
心脏 炎 中 心 内 膜 心 肌 心 包 等 均 可 被 眠 及 ,形成 全 心 炎 . 而 
以 心肌 炎 和 心 内 膜 类 为 最 重要 。 心 肌 中 可 见 典 型 的 风湿 小 
体 ,分 布 很 广 ,主要 在 心肌 间 质 血管 劳 的 结缔 组 织 中 。 心 内 
膜 炎 主 要 潜 及 辩 膜 ,发 炎 的 汶 膜 充血 、 肿 胀 及 增 厚 ,表面 上 
出 现 小 的 丛生 物 , 形 成 辩 口 关闭 不 全 。 在 准时 闭合 处 纤 
维 蛋 白 的 沉着 可 使 多 时 发 生 粘 连 ; 淤 膜 的 病变 加 上 用 索 
和 乳头 肌 的 粘连 与 缩短 ,使 心 凑 膜 变形 ,以 后 可 产生 辩 吕 
狭 窗 。 心 包 腔 内 可 产生 纤维 蛋白 性 或 浆液 纤维 蛋白 性 渗 
出 物 。 

活动 期 过 后 , 较 轻 的 患者 可 能 完全 恢复 ,但 大 多 数 患者 
引起 心 潍 膜 的 变形 和 心肌 或 心包 内 瘦 痕 形成 ,造成 慢性 非 
活动 性 心脏 病 ; 以 心 凑 腊 病 变 为 最 显著 。 早 期 的 加 膜 缺 损 
主要 产生 关闭 不 全 ,二 尖 激 狭 罕 的 形成 大 约 需 要 2 年 以 上 ， 
主动 脉 瓣 狭 窗 需 经 过 更 长 的 时 间 ( 图 22-2-1)。 

(二 ) 关节 炎 “关节 滑 膜 及 周围 组 织 水 肿 , 滑 膜 下 结缔 
组 织 中 有 笑 液 性 变 纤维 素 样 变 及 炎症 细胞 浸润 ,有 时 有 不 
典型 的 风湿 小 体 。 由 于 渗 出 物 中 纤维 素 通 常 不 多 , 易 被 暴 
收 ,一 般 不 引起 粘连 。 活 动 期 过 后 并 不 产生 关节 强直 或 畸 
形 等 后 遗 症 。 

(三 ) 皮下 小 结 “” 皮 下 结缔 组 织 变性 坏死 ,胶原 纤维 分 
棵 ,有 巨细 胞 和 淋巴 细胞 浸润 ,形成 肉芽 肿 ,融合 成 结 节 , 为 
是 未 风湿 活动 的 重要 体征 ,但 仅 在 10 匠 的 患者 中 见 到 。 

(四 ) 动脉 病变 “可 累及 动脉 壁 各 层 .促使 动脉 壁 增 柬 
和 话 答 形成。 多 见于 和 冠状 动脉 和 肾 、 胰 ,肠系膜 、 凡 和 脑 等 
动脉 部 位 ， 
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图 22-2-1 风湿 性 二 尖 瓣 狭 窒 
示 中 度 淤 腊 病 变 包括 弥漫 性 辩 ! 化 , 连 合 部 融合 , 恨 索 增 厚 和 融合 3. 示 心 房 位 
处 C. 示 病变 严重 累 下 .第 头 示 矢 下 重度 变形 D. 示 类 罕 在 心 
面 观 ,箭头 示 钙 化 的 狭窄 辩 膜 和 辩 下 




















(五 ) 肺 部 病变 可 发 现 肺 内 不 规则 的 轻 度 实 变 , 实 变 。 累及 膝 、 躁 、 肩 、 腕 、 有 时、 僻 等 大 关节 ;局 部 旦 红 、 肿 、 热 , 靖 科 
区 肺 间 质 内 及 肺泡 内 有 炎 性 细胞 温润 ,病灶 分 布 多 在 小 血 炎症 表现 ,但 不 化 脓 。 部 分 患者 数 个 关节 同时 发 病 , 于 、. 足 
管 周围 。 小 关节 或 脊柱 关节 等 也 可 累及 。 通 常 在 锅 
(六 ) I 脑 实质 内 小 血管 充血 ,可 见 淋巴 细胞 ”月 内 发 作 , 因 而 抗 链球 菌 抗 体 滴 度 常 可 增高 。 总 性 炎症 消 
和 浆 细 胞 ,有 形成 环绕 小 血管 的 风湿 小 体 的 倾向 ;此 退 后 ,关节 功能 完全 恢复 ,不 遗留 关节 强直 和 畸形 ,但 党 反 
yi 厂 体 、 黑 质 及 大 脑 皮 质 等 处 。 在 纹 状 体 ”复发 作 。 典 型 者 近年 少见 。 关 节 炎 局 部 炎症 的 程度 与 有 无 
病变 显著 时 ,临床 上 常 有 舞蹈 病 的 表现 。 心脏 炎 或 心软 膜 病 变 无 明显 关系 
其 他 如 风 温 性 胸膜 炎 、 腹 异 炎 偶尔 亦 可 发 生 。 (三 ) 心脏 炎 ”为 临 
65% 一 80% 有 心 是 病 变 。 急 性 
【临床 表现 】 性 心力 衰 竟 的 最 常见 原因 。 
多 数 患者 发 病 前 1~5 周 先 有 咽炎 或 扁桃 体 炎 等 上 呼 1. 心肌 炎 急性 风湿 性 心肌 炎 最 早 的 临床 表现 是 
吸 道 感染 。 起 病 时 则 身 疲乏 ,食欲 减退 , 烦 主要 临床 尖 准 和 主动 有 音 .此 杂音 由 潍 膜 反 流 造成 ,可 单独 或 辐 
表现 为 发 热 关 和 炎 、 心 性 炎 、 皮 下 小 结 、 环 形 红斑 及 舞 踊 ei 音 最 多 见 、 病 变 轻 微 的 局 限 性 心肌 
病 等 。 弥 温 性 心肌 炎 可 有 心包 炎 和 帮 充 
(一 ) 发 热 ” 大 部 分 患 省 有 不 规则 的 轻 度 或 中 度 发 热 ， pa 力 误 ,的 临床 症 状 . 如 心 前 区 不 适 或 疼 首 、 心 怪 、 吓 
es 旺 弛 张 热 或 持续 低热 者 。 脉 率 加 快 .大 硬 出 汗 , 往 往 吸 困 难以 及 水 肿 等 。 常 人 征 有 : 
i 体温 不 成 比例 。 (1) 心动 过 速 : 必 2 
(二 ) 关节 炎 三 型 的 表现 是 游 走 性 多 关节 炎 , 常 对 称 升 高 不 成 比例 .水 场 





求 获 感染 后 1 个 
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可 恢复 正常 。 

《2) 心脏 扩大 : 心 尖 搏 动 弥散 .微弱 ,心脏 浊音 界 增 大 。 

(3) 心音 改变 : 常 可 闻 及 奔 马 律 ,第 一 心音 减弱 ,表现 
胎 心 样 心音 。 

(4) 心脏 杂音 : 心 尖 部 或 主动 脉 辩 区 可 听 到 收缩 期 吹 
风 样 杂音 。 有 时 在 心 尖 部 可 有 轻微 的 隆隆 样 舒 张 期 杂音 。 

此 杂音 主要 由 心脏 扩大 引起 二 尖 辩 口 相对 儿 窗 所 致 。 急 性 

炎症 消退 后 ,上 述 杂 音 亦 可 减轻 或 消失 。 

(5) 心律 失常 及 心电图 异常 :可 有 期 前 收缩 ,心动 过 

速 . 不 同 程度 的 房 室 传导 阻 滞 和 阵 发 性 心房 颤动 等 。 心 电 
图 以 PR 间 期 延长 最 为 常见 , 亦 可 有 ST-T 波 改变 .QT 间 
期 延长 和 心室 内 传导 阻 沾 等 。 

(6) 心力 衰竭 :急性 风湿 热 引 起 的 心力 衰竭 往往 由 急 
性 风湿 性 心肌 炎 所 致 ,尤其 在 年 龄 较 小 的 患者 ,病情 凶险 ， 
表现 为 呼吸 困难 、 面 色 苍 白 、 肝 脾 肿 大 ,水肿 等 ;在 成 年 人 
中 ,心力 误 兹 多 在 慢性 状 膜 病 的 基础 上 发 生 。 


值得 注意 的 是 ,大 多 数 风湿 性 心肌 炎 患 者 可 无 明显 的 
心脏 症状 , 当 出 现 慢性 瓣膜 病变 时 ,无 明确 的 风湿 热 病史 。 


2. 心 内 膜 炎 ”在 病理 上 极为 常见 。 常 累及 左 心房 . 左 
心室 的 内 腊 和 沽 膜 ,二 尖 状 最 常 受 累 ,主动 脉 汶 次 之 ,三 尖 
以 和 肺动脉 淤 极 少 黑 及 。 凡 有 心肌 炎 者 ,几乎 均 有 心 内 膜 
受 味 的 表现 。 其 症状 出 现时 间 较 心肌 炎 晚 。 临 床 出 现 心 尖 
区 轻 度 收缩 期 杂音 多 属 功 能 性 ,可 能 继 发 于 心肌 炎 发 热 或 
贫血 等 因素 ,风湿 热 活动 控制 后 ,杂音 可 减轻 或 消失 。 器 质 
性 二 尖 为 关闭 不 全 时 , 心 尖 区 出 现 二 级 以 上 较 粗 糙 的 收缩 
期 杂音 ,音调 较 高 ,向 腋 下 传导 , 伴 有 第 一 心音 减弱 。 心 尖 
区 可 有 条 和 而 短促 的 低调 舒张 中 期 杂音 (Carey Coombs 杂 
音 ) ,是 出 于 左 室 扩 大 、 二 尖 每 口 相对 狭 罕 
淤 口 血 流速 度 过 快 而 。 主 动脉 六 关闭 不 全 
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水 溃 脉 及 其 他 周围 血管 森 征 。 主 动脉 辩 区 舒张 期 
杂音 较 少 出 现 , 但 | 风湿 热 发 作 过 后 多 不 消失 。 

3. 心包 炎 ”出 现 于 风湿 热 活动 期 ,与 心肌 炎 同 时 存在 ， 
是 严重 心脏 炎 的 表现 之 一 。 临 现 为 心 前 区 疼痛 ,可 闻 及 
心包 这 ,持续 数 天 至 2 一 3 i 继 以 心包 积 液 , 液 贡 一 般 
不 多 。 ※ 线 检 但 未 心 影 增 大 明 烧 葵 状 。 心 电 图 示 胸 前 各 导 
当 。 起 声 心 中国 水 奎 后 辟 的 心 外 膜 后 有 液 性 
物 吸收 后 浆 腊 有 烽 连 和 增 厚 ， 但 不 影响 心 功 
能 。 临床 上 不 遗留 明显 病症 , 极 少 发 展 成 为 缩 罕 性 心包 炎 

(四 ) 皮肤 表现 

1. 渗 出 型 ”可 为 # 链 末 将 、 多 形 红斑 、 结 节 性 红 
雄 及 环形 红 广 ,以 环形 红斑 较 多 见 , 具 有 诊 断 意义 。 常 见于 
冯 技 内 侧 和 鸳 干 ,为 淡 红 色 环 状 & ered 
旭 旭 向 周 间 扩 大 .边缘 轻 度 隆 起 , 环 内 皮肤 颜色 正常 。 有 时 
健全 成 花环 状 ， 红 斑 时 小 时 现 ,不 痒 不 便 , 讨 之 褪色 .历时 
串 达 数 尹 之 久 
2 增殖 型 
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等 , 较 硬 , 触 之 不 痛 。 常 位 于 肘 、 膝 、 腕 、 距 、 指 ( 趾 ) 关 节 伸 
侧 、 枕 部 ,前额 \ 菊 突 等 骨 质 隆起 或 肌 妥 附 着 处 ,与 皮肤 无 烙 
连 。 常 数 个 以 上 聚集 成 群 ,对 称 性 分 布 ,通常 2 一 4 周 自然 
消失 , 亦 可 持续 数 月 或 隐 而 复 现 。 皮 下 小 结 多 伴 有 严重 的 
心脏 炎 ,是 风湿 活动 的 表现 之 一 。 


(五 ) 舞蹈 症 ” 常 发 生 于 5 一 12 岁 儿 童 ,女性 多 于 男 
性 。 多 在 链球 菌 感染 后 2 一 6 个 月 发 病 。 系 风湿 热 炎 症 侵 
犯 中 枢 神 经 系统 ,包括 基底 核 、 大 脑 皮 质 ` 小 脑 及 纹 状 体 ,起 
病 缓 慢 。 临 床 表现 如 下 : 

1. 精神 异常 ”起 病 时 常 有 情绪 不 稳定 定 , 易 激动 ,理解 
力 和 记忆 力 减 退 。 

2. 不 自主 动作 面部 表现 为 挤 眉 弄 眼 ,摇头 转 颈 , 呈 


嘴 伸 舌 ; 肢 体 表 现 为 伸 直 和 屈曲 ,内 收 和 外 展 , 旋 前 和 旋 后 
等 无 节律 的 交 蔡 动作 ,上 歧 较 下 肢 明 显 。 精神 紧张 及 疲乏 
时 加 重 ,睡眠 时 消失 。 

3. 肥力 减退 及 共 济 失调 “ 肌 张 力 减 低 ,四 肢 庚 反射 减 
弱 或 消失 。 重症 者 坐 立 不 稳 , 步 态 蹦 中 .吞咽 及 咀嚼 困难 ， 
生活 不 能 自理 。 舞蹈 症 可 单独 出 现 , 亦 可 伴 有 心脏 炎 等 风 
湿热 的 其 他 表现 ,但 不 与 关节 炎 同 时 出 现 。 其 他 实验 室 检 
查 亦 可 正常 。 

(六 ) 其 他 表现 。” 除 上 述 典 型 表现 外 ， 风湿 热 偶 可 引致 
风湿 性 胸膜 炎 版 膜 炎 、 脉 管 炎 , 应 引起 注意 。 


【实验 室 检查 】 
对 风湿 热 尚 无 特异 性 的 实 
两 方面 协助 诊断 :确立 先前 的 链球 的 
活动 过 程 的 存在 和 持续 。 
(一 ) 链球 菌 感染 证 据 
1. 咽 拭 子 培养 溶 和 容 血 性 链球 菌 培养 阳性 。 但 阳性 培 
养 不 能 确定 是 先前 感染 的 还 是 病程 中 获得 的 不 同 菌 株 。 已 
加 :治疗 者 . 咽 拭 子 培养 可 呈 假 阴性 。 
血清 溶血 性 链球 菌 抗体 测定 溶血 性 链球 效能 分 
a 的 物质 ,使 机 体 产生 相应 抗体 。 这 些 抗 
体 的 增加 说 明 患 省 最 近 曾 有 溶血 性 链球 菌 感染 : 链 
球菌 感染 后 2 一 3 周 内 抗体 明显 增加 ,2 个 月 后 逐渐 下 降 ， 
可 维持 6 个 月 左右 。 常 测定 的 抗体 如 下 : 
(1) 抗 链球 获 溶 血 )”(ASO) :二 500U 为 增高 ; 
(2) 抗 链球 菌 激 彰 C(ASK) :80U 为 增 兽 高 ; 
(3) 抗 透明 质 酸 酶 :之 128U 为 增高 ; 
(4) 抗 脱 气 核糖 核 琶 酶 BLADNA-B) , 抗 链 球菌 菌 酶 
利 抗 M 组 白 抗体 测定 
(二 ) 风湿 热 炎症 活动 的 证 据 
和 面 常规 “站 细胞 计数 轻 度 硅 中 度 增 疝 ,中 性 粒 细 胞 
增多 , 核 左 移 ; 常 有 轻 度 红细胞 计数 和 血红 代 白 会合 降低， 
星 正 细胞 性 、 正 色素 性 贫血 。 
2. 非特 异性 血清 成 分 改变 
症 或 其 他 活动 性 疾病 中 吓 发 生 释 
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其 些 血泪 成 分 在 各 种 炎 
化 。 在 风 潍 热 的 急性 期 或 









活动 期 也 呈 阳 性 结果 。 常 用 的 测定 指标 如 下 : 

(1) 红细胞 沉降 率 ( 血 沉 ,ESR) :由 于 某 些 蛋 白质 的 增 
高 ,包括 纤维 蛋白 原 、a 和 Y 球 蛋白 等 .以 及 轻 度 贫血 等 因 
素 , 使 红细胞 表面 的 负电 荷 减少 .血沉 加 速 。 但 合并 严重 心 
力 衰 竭 或 经 肾上腺 皮质 激素 或 水 杨 酸 制剂 抗 风 湿 治 疗 者 ， 
血沉 可 不 增 快 。 

(2) C 反 应 蛋白 :风湿 热 患者 血清 中 有 对 C 物质 起 反 
应 的 蛋白 ,存在 于 a 球 蛋 白 中 。 风 湿热 活动 期 ,C 反应 蛋白 
水 平 升 高 ,病情 缓解 时 下 降 。 

《3) 和 蛋白 电泳 : 白 蛋 白 降低 .和 y 球 蛋白 常 升 高 。 

3. 免疫 学 指标 检测 

(1) 循环 免疫 复合 物 检 测 阳 性 。 

《2) 血清 总 补体 和 补体 C; :风湿 热 活动 时 降低 。 

(3) 免疫 球 蛋 白 IgG、IgM\IgA: 急 性 期 增高 。 

(4) 了 淋巴 细胞 数 增多 ,. 工 淋巴 细胞 总 数 减 少 ; 工 抑 制 
细胞 明显 减少 ,T 辅助 细胞 与 抑制 细胞 的 比值 明显 增 
高 。 工 抑制 细胞 减少 后 ,引起 机 体 对 抗原 刺激 的 抑制 减弱 ， 
破坏 了 免疫 系统 的 自 稳 性 。 

(5) 抗 心肌 抗体 :80 儿 的 患者 抗 心 肌 抗 体 呈 阳性 , 且 持 
续 时 间 长 ,可 达 5 年 之 久 , 复 发 时 又 可 增高 。 
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上 列 各 项 检查 联合 应 用 时 ,其 诊断 意义 较 大 。 若 抗体 
和 非特 异性 血清 成 分 测定 均 为 阳性 ,提示 疾病 处 于 活动 期 ; 
车 两 者 均 阴性 .可 排除 活动 期 风湿 热 。 抗 体 升 高 而 非特 异 
性 血清 成 分 测定 阴性 者 ,表示 在 恢复 期 . 非 活 动 期 或 提示 
仅 发 生 了 链球 菌 感染 。 若 抗体 正常 而 非特 异性 血清 成 分 
测定 阳性 ,应 考虑 其 他 疾病 。 有 些 患 者 反复 发 生 链 球菌 
感染 , 因 在 病程 早期 服用 抗生素 , 抗 0 可 以 轻 度 升 高 或 不 
高 或 非特 异性 炎症 指标 在 正常 范围 内 ,无 典型 临床 表现 ， 
数 年 后 可 以 出 现 心脏 凑 膜 病变 ,因此 ,对 于 慢性 咽 部 感染 
患者 ,经 常 心 脏 体检 ,高度 怀疑 者 可 选择 心电图 和 心脏 超 
声 检查 。 





迄今 风湿 热 尚 无 特异 性 的 诊断 标准 ,临床 上 沿用 美国 
心脏 协会 1992 年 修订 的 Jones 诊断 标准 ( 表 22-2-1) ,主要 
依靠 临床 表现 , 辅 以 实验 室 检查 。 如 具有 两 项 主要 表现 .或 
一 项 主要 表现 加 两 项 次 要 表现 ,并 有 先前 链球 菌 感染 的 证 


据 , 可 诊断 为 风湿 热 。 ere 
世界 卫生 组 织 制定 的 风湿 热 和 风湿 性 心 胜 病 诊 断 标 准 1) 2 
见 表 22-2-2。 





美国 心脏 协会 1992 年 修订 的 Jones 诊断 标准 








表 22-2-1 
主要 表现 次 要 表现 
1 心脏 炎 1. 临床 表现 


(1) 既往 风湿 热 病史 
(2) 心脏 增 大 (2) 关节 痛 * 
(3) 心包 炎 (3) 发 热 
(4) 充血 性 心力 衰竭 。 2. 实验 室 检 查 
2. 多 发 性 关节 炎 
.舞蹈 症 
， 环形 红斑 
5. 皮下 结 节 


SS 缉 


链球 菌 感染 证 据 





1. 近期 思 过 狸 红 热 
2. 咽 拭 子 溶血 性 链球 菌 阳 性 
3. ASO 或 其 他 抗 链球 菌 抗 体 增 高 


(1) 血沉 增 快 ,C 反应 蛋白 阳性 .白细胞 增多 .贫血 
(2) 心电图 … ;PR 间 期 延长 ,QT 间 期 延长 





注 :* 如 关节 炎 已 列 为 主要 表现 . 则 关节 痛 不 能 作为 一 项 次 要 表现 ;如 心 驻 炎 已 列 为 主要 表现 , 则 心电图 不 能 作为 一 项 次 要 表现 


表 22-2-2 世界 卫生 组 织 


湿热 和 风湿 性 心脏 病 诊 断 标准 (基于 改良 的 Jones 标准 ) 





诊 断 分 类 


诊断 标准 





首次 风湿 热 发 作 


无 确诊 的 风湿 性 心性 病 患 者 风湿 热 复 发 


己 确 诊 的 风湿 性 心 昨 病 患者 风湿 热 复 发 


风湿 性 舞蹈 证 ,隐匿 性 风湿 性 心脏 炎 








2 个 主要 或 1 个 主要 合并 2 个 次 要 表现 并 存在 前 期 A 组 
2 个 主要 或 1 个 主要 合并 2 个 次 要 表现 并 存在 前 期 A 组 
2 个 次 要 表现 并 存在 前 期 A 组 链球 菌 感 染 

不 需要 其 他 主要 表现 或 A 组 链球 菌 感 染 证 据 

即 可 诊断 风湿 性 心脏 病 而 不 沿 任 何 标准 

















第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


在 临床 上 应 用 上 述 标准 时 ,对 不 典型 的 轻 症 或 早期 病 
例 ,容易 漏诊 和 误诊 。 因 此 ,具体 患者 的 诊断 ,必须 全 面 考 
虑 病情 .综合 分 析 , 做 好 鉴别 诊断 。 


【鉴别 诊断 】 

(= 这 和 节 类 

1. 类 风湿 关节 炎 为 多 发 性 .对称 性 指 关 节 和 掌 指 关 
节 等 小 关节 炎 。 特 征 是 华 有 "“ 展 僵 ”和 手指 纺锤 形 肿胀 ,后 
期 出 现 关节 畏 形 。 临 床上 心脏 损害 较 少 ,但 超声 心动 图 检 
查 可 以 早期 发 现 心包 病变 和 准 膜 损害 。X 线 显示 关节 面 破 
坏 . 关 节 间 隙 变 窗 ,邻近 骨 组 织 有 骨 质 政 松 。 血 清 类 风湿 因 
子 阳 性 和 (或 ) 抗 环 瓜 氨 酸 肽 抗体 阳性 。 

2. 脓 毒 血 症 引起 的 迁徙 性 关节 炎 常 有 原 发 感染 的 
连 状 ,血液 或 骨髓 培养 呈 阳 性 , 旦 关节 内 渗 出 液 为 化 腑 性 ， 
可 找到 病原 菌 。 

3. 结核 性 关节 炎 多 为 单个 关节 受累 ,好 发 于 经 常 
活动 . 受 摩 氛 或 负重 的 关节 ,如 艇 .胸椎 、 腰 椎 或 膝 关 节 ， 
-| 关节 疼痛 但 无 红肿 ,心脏 无 病变 , 常 伴 有 其 他 部 位 的 结核 病 
人 灶 : X 线 显示 骨 质 破坏 ,可 出 现 结 节 性 红斑 。 抗 风湿 治疗 
无 效 。 

4. 结核 感染 过 敏 性 关节 炎 (Poncet 病 ) ”体内 非 关节 
部 位 有 确切 的 或 隐匿 的 结核 感染 病灶 ,有 关节 炎 表 现 ,但 一 
般 情 况 良好 。X 线 无 骨 质 破坏 。 水 杨 酸 类 药物 治疗 可 缓解 
症状 .但 反复 发 作 ,联合 抗 结核 治 疗 后 可 治 全 该 病 。 

5. 血液 系统 肿瘤 ” 据 报 道 白血病 可 有 10% 病 例 出 现 
发 热 和 急性 多 关节 炎症 状 .四 关节 炎 表 现 可 先 于 周围 血 象 
灾 化 ,因而 导致 误诊 。 淋 巴 瘤 也 有 类 似 的 报告 。 

6. 莱 姆 关节 炎 (Lyme 病 ) ”此 病 是 由 迪 媒 螺旋 体 传播 
的 一 种 地 方 性 流行 病 。 我 国 黑 龙 江 吉林、 内蒙. 青海 及 福 
建 等 省 多 见 。 通 常 在 蜂 叮 咬 后 3 一 21 天 出 现 症 状 。 临 床 表 
现 为 发 热 , 慢 性 游 走 性 皮肤 红斑 .反复 发 作 性 不 对 称 性 关节 
炎 , 多 发 生 于 大 关节 ,可 有 心脏 损害 ,多 影响 传导 系统 , 心 电 
移 示 不 同 程度 的 房 室 传导 阻 滞 , 亦 可 出 现 神 经 症状 如 舞蹈 
洱 .脑膜 脑 炎 、 痊 艇 炎 、 珈 神经 竣 痪 等 。 实 验 室 检查 循环 免 
猴 复 合 物 卫 性 ,血沉 增 快 。 血 清 特 噶 性 抗 Burgdorfer 螺旋 
体 搞 体 测 定 可 资 鉴 别 。 

(二 ) 亚 急 性 感染 性 心 内 膜 炎 
变 洛 。 有 进行 性 贫血 、 脾 脏 肿 大 、 
有 上 脑 、 改 或 肺 等 不 同 部 位 的 检 
超声 心动 图 可 发 现 淤 腊 














多 见于 原 有 心 辩 膜 病 
` 瘀 斑 \ 覆 状 指 等 ,可 
。 反复 血 培养 阳性 。 






次 生物 。 
(三 ) 病毒 性 心肌 炎 ”发 病 前 或 发 病 时常 有 i 

有 困 或 发 病 时 常 有 呼吸 道 或 

汤 道 病 眶 感染 呼吸 道 或 


侵犯 让 内 及 

















时 ,可 有 关 季 靖 但 无 关节 炎 , 心 尖 
站 期 杂音 ,心律 失常 多 见 ， 
从 查 示 白细胞 减少 或 正 

补体 结合 试验 及 中 和 


区 第 -心音 减低 ,可 疗 及 
无 环形 红 盏 .皮下 结 此 等 ，: 
带 - 寿光 ASO,C 反应 下 让 


译作 了 入 ;心肌 活检 可 分 离 出 病毒 。 


(四 ) 链球 菌 感染 后 状态 (链球 菌 感染 综合 征 ) 在 急 
性 链球 菌 感染 的 同时 或 感染 后 2 一 3 周 出 现 低热 .乏力 、 关 
节 酸 痛 、 血 沉 增 快 .ASO 阳性 ,心电图 可 有 一 过 性 期 前 收缩 
或 轻 度 ST-T 改变 ,但 无 心脏 扩大 和 明显 杂音 。 经 抗生素 
治疗 感染 控制 后 .症状 迅速 消失 。 

{五 ) 系统 性 红斑 狼疮 本 病 有 关节 痛 , 发 热 , 心 脏 炎 、 
肾脏 病变 .血沉 升 高 等 ,类 似 风湿 热 临床 和 表现 ;但 
系统 性 红斑 狼疮 官 者 可 有 特征 性 面部 紫 形 红斑 ， 白细胞 减 
少 , 抗 核 抗体 、 抗 ds-DNA 抗体 , 抗 SM 抗体 可 以 阳性 ,补体 
低下 ,而 ASO 往往 阴性 。 








【预后 】 

急性 风湿 热 初次 发 作者 , 约 75%% 患 者 在 6 周 内 恢复 ， 
至 12 周 90% 的 患者 可 恢复 . 仅 5% 的 患者 疾病 风湿 活动 持 
续 超过 6 个 月 。 风 湿热 活动 时 间 较 长 的 患者 往往 有 严重 的 
心脏 炎 或 舞蹈 症 。 初 次 发 病 后 5 年 内 约 有 20% 的 患者 复 
发 ;第 二 个 5 年 复发 率 为 10%%, 第 三 个 5 年 的 复发 率 为 
5%。 复 发 常 在 再 次 链球 菌 感染 后 出 现 。 名 :风湿 热 的 预 
后 取决 于 心脏 病变 的 严重 程度 ,复发 次 数 及 治疗 反应 。 J 
重心 脏 炎 、 复 发 次 数 频 繁 、 治 疗 不 当 或 不 及 时 者 ,可 死 于 重 
度 或 顽固 性 心力 衰竭 、 亚 急性 细菌 性 心 内 膜 炎 或 形成 慢性 
风湿 性 心 瘀 膜 病 。 





【治疗 】 

(一 ) 一 般 治 疗 风湿 热 活 动 期 必须 卧床 休息 。 阁 无 
明显 心 上 性 受 损 表 现 ,在 病情 好 转 后 ， 控制 活动 量 ,直至 症状 
消失 .血沉 正常 。 若 有 心脏 扩大 ， 心包 心动 过 速 
和 明显 心电图 异常 者 ,在 症状 消失 血沉 正 常 后 仍 乱 卧床 休 
息 3~-4 周 。 恢复 期 亦 应 适当 控制 活动 3 一 6 个 月 。 病 程 中 
宜 进 食 易 消化 和 富有 营养 的 饮食 。 

(二 ) 抗 风湿 治疗 常用 的 药物 有 水 杨 酸 制剂 和 和 糖 皮 
质 激素 两 类 。 对 无 心脏 炎 的 感 者 不 必 使 用 糖 皮质 激素 ,水 
杨 酸 制剂 对 急性 关节 炎 疗 效 确切 。 

1. 水 杨 酸 制剂 、 是 治疗 急性 风湿 热 的 最 常用 药物 ,对 
风湿 热 的 退 热 ,消除 关节 的 炎症 和 血沉 的 恢复 均 有 较 好 的 
效果 。 虽然 本 药 有 明显 抑制 炎症 的 作用 .但 不 能 去 除 病 于 
改变 ,因而 对 防止 心脏 辩 膜 病变 尤 明 显 项 防 作用 。 水 杨 酸 
制剂 以 乙酰 水 杨 酸 ( 阿 司 匹 林 ) 和 水 杨 酸 钠 较为 常用 , 尤 以 
阿司匹林 效果 最 好 。 阿 司 匹 林 起 始 剂量 为 : 儿童 :每 日 80 一 
100mgykg; 成 人 每 日 4 一 6g; 分 4 一 6 次 口服 。 水 杨 酸 钠 每 
日 6~8g, 分 4 次 服用 。 使 用 水 杨 酸 制剂 治疗 风湿 热 应 逐 
浙 增 加 到 对 期 剂量 ,直至 取得 满意 的 临床 疗效 。 症 
后 剂量 减 半 . 维 持 6 一 12 周 。 水 声 酚 制剂 常 有 和 胃 部 刺激 症 
状 如 恶心 . 呕 叶 ,食欲 减退 等 。 此 时 可 用 气 氧 化 馈 ; 不 宜 服 
用 碳酸 氢 钠 , 因 后 考 可 减低 水 声 酸 制剂 在 胃 肠 道 的 叹 收 , 增 
加 肾脏 的 排涝, 并 可 促 发 或 加 重 充 血性 心力 衰竭 。 如 上 患 着 
不 能 而 受 水 杨 酸 制剂 ,可 用 其 他 正光 体 抗 炎 药 :如 硅 普 生 、 






















归 | 唆 美 广 、 双 氧 芬 酸 钠 等 。 

2. 糖 皮质 激素 “大 型 临床 研究 表明 , 糖 皮质 激素 与 阿 
司 匹 林 在 对 风湿 热 的 疗效 方面 并 无 明显 差别 , 旦 有 停 药 后 
“ 反 跳 ”现象 和 较 多 的 副作用 。 当 和 急性 风湿 热 患者 出 现 心 及 
受累 表现 时 ,应 及 时 加 用 糖 皮 质 激素 。 激 素 治疗 开始 剂量 
宜 足 熏 , 可 用 : 泌 尼 松 , 成 人 每 天 60 一 80mg, 儿 童 每 天 2mg/ 
kg, 分 3 一 4 次 口服 。 直 至 炎症 控制 ,血沉 恢复 正常 之 后 逐 
浙 减 量 ,以 每 天 5~10mg 为 维持 量 :总 疗程 需 2 一 3 个 月 。 
病情 严重 者 ,可 用 氧化 可 的 松 每 天 300 一 500mg 或 地 塞 米 
松 每 天 0.25~0. 3mg/kg ,静脉 滴 注 。 

糖 皮质 激素 治疗 停 药 后 应 注意 低热 ,关节 疼痛 及 血沉 
增 快 等 * 反 跳 ” 现 象 。 在 停 药 前 合并 使 用 水 杨 酸 制剂 可 减少 
“ 反 跳 ”现象 。 

(三 ) 抗生素 治疗 ”风湿 热 一 旦 确诊 , 即 应 给 予 一 个 疗 
程 的 青 人 每 素 治疗 ,以 清除 溶血 性 链球 菌 ,即使 咽 培养 阴性 ， 
亦 应 给 予 足疗 程 。 溶 血性 链球 菌 感染 持续 存在 或 再 感染 均 

染 是 治疗 风湿 
热 必 不 可 少 的 措施 。 一 般 应 用 普 鲁 卡 因 表 恬 索 40 万 一 80 
万 单位 ,每 天 一 次 , 肌 内 注射 , 共 10 一 14 天 ;或 长 效 青霉素 
( 莱 唑 西林 )120 万 单位 , 肌 内 注射 一 次 。 对 青 壁 素 过 敏 者 ， 
可 了 予 口服 红 霉 素 , 每 天 4 次 ,每 次 0. 5g, 共 10 天。 对 于 再 
发 风湿 热 或 感染 的 预防 用 药 : 对 青霉素 高 敏 的 A 组 溶血 
性 链球 菌 感染 ,可 采用 共 星 青霉素 ,每 月 肌 内 注射 一 次 , 体 
重 在 27kg 以 下 ,可 肌 内 注射 60 万 单位 ,体重 在 27kg 以 上 ， 
用 120 万 单位 肌 内 注射 一 剂 即 可 ;对 青霉素 过 敏 或 耐 药 或 
无 法 获得 某 星 青 窒 素 天, 可 改 用 红 血 素 0. 25g, 每 日 4 次 ， 
或 罗 红 各 罕 150mg, 每 日 2 次 ,疗程 10 天 ;或 选用 唆 诺 酮 
类 ,阿奇霉素 ,第 一 .二 代 头 孢 类 抗生素 或 根据 药 敏 选用 化 
感 抗生素 。 继 发 预防 期 限 目前 尚 无 统一 时 间或 年 龄 界限 ， 
年 幼 起 病 , 对 链球 菌 反 复 易 感 ,风湿 热 反 复发 作 . 有 心脏 炎 、 
心脏 游 膜 病 变 预 防 期 限 应 尽 可 能 延长 ,至 少 10 年 或 至 40 
岁 , 有 部 分 患者 需要 终身 预防 。 

(四 ) 中 医药 治疗 ”急性 风湿 热 多 属 热 兽 , 宜 用 祛 风 清 
热 化 湿 治 法 ;慢性 风湿 热 则 多 属 寒 将, 宜 用 祛 风 散 寒 化 湿 治 
法 。 糖 皮质 激素 .水 杨 酸 制剂 等 辅 以 中 医药 治疗 .可 取得 较 
好 疗效 。 针 刺 疗 法 对 缓解 关节 症状 ,也 有 一 定 的 效果 。 

(五 ) 舞蹈 症 的 治疗 “应 尽量 安置 舞蹈 症 患者 于 安 前 
的 环境 中 ,避免 强 光 和 噪声 刺激 。 在 上 述 治疗 基础 上 ,加 用 
镇 静 药 ,如 茶 巴 比 妥 、 地 西 详 等 , 亦 可 用 睡眠 疗法 。 舞 蹈 证 
是 一 种 自 限 性 症状 ,通常 无 明显 的 神经 系统 后 遗 定 , 而 心细 
至 的 护理 ,适当 的 体力 活动 和 药物 治疗 大 多 可 取得 良好 的 


结果 。 








: 





【预防 】 





风湿 热 是 一 种 可 以 预防 的 疾病 。 其 与 链球 菌 的 关系 十 
分 密切 ,因此 防止 链球 菌 感染 是 预防 风湿 热 的 一 个 最 重要 


的 环 季 。 


第 二 章 风 湿 热 


(一 ) 风湿 热 的 初级 预防 

1. 防止 上 呼吸 道 感染 .注意 居住 卫生 ,经 常 参加 体育 
锻炼 ,提高 健康 水 平 。 

2. 对 猩红热 、 急 性 扁桃 体 炎 、 咽 炎 、 中 耳 炎 和 淋巴结 
炎 等 急性 链球 菌 感 染 性 疾病 :应 早期 子 以 积极 彻底 的 抗 
生 素 治 疗 ,以 青霉素 为 首选 ,对 青霉素 过 敏 者 可 选用 红 
霉 素 。 

3. 慢性 扁桃 体 炎 反复 急性 发 作者 (每 年 发 作 2 次 以 
上 ) 应 择期 摘除 扁桃 体 。 手 术 前 1 天 至 手术 后 3 天 用 青竹 
素 预 防 感染 。 扁 桃 体 摘除 后 . 仍 可 发 生 溶血 性 链球 菌 咽炎 ， 
应 及 时 治疗 。 

4. 在 封闭 的 集体 人 群 中 (军营 ,学校 . 幼 儿 园 等 ) 预 防 
和 早期 发 现 , 早 期 诊断 链球 菌 感染 ,建立 必要 的 保健 制度 ， 
可 以 彻底 消除 链球 菌 感染 流行 ,大 大 减少 风湿 热 的 发 病 率 。 

5. 药物 选择 ” 茶 唑 西林 G120 万 单位 . 肌 内 注射 一 次 ; 
或 青霉素 V( 葵 甲 氧 基 青 每 素 )250 一 500mg ,每 天 2 一 3 次 , 口 
服 10 天 ; 阿 莫 西 林 750mg, 每 天 1 次 :口服 10 天。 首选 森 唑 
西林 G 肌 内 注射 ,口服 青霉素 后 血浆 药物 浓度 变化 大 . 相 
当 一 部 分 患者 不 能 达到 有 效 治疗 浓度 。 青 窒 素 过 丝 者 , 选 
用 克 林 霉 素 20 一 40mg/(kg。d) ,分 三 次 连续 口服 10 天 ;或 
阿奇霉素 (azithromycin) .第 一 天 口服 500mg. 第 二 天 至 第 
五 天 ,每 天 口服 250mg; 或 第 三 代 头 孢 菌 索 .口服 10 天 。 

(二 ) 预防 风湿 热 复 发 已 患 风湿 热 的 患者 , 届 于 再 发 























连续 应 用 抗生素 ,积极 预防 链 怕 





感染 。 一 此 


青 老 素 120 万 单位 , 每 月 肌 内 注射 一 次 。 对 如 
可 用 贷 胶 喀 喧 或 磺 胶 异 吐 唑 .儿童 每 大 0.25 一 0.58: 成 人 每 
天 0. 5 一 1.0g, 分 次 口服 。 预 防 用 药 期 限 :风湿 热合 并 心 昨 炎 











用 药 10 年 以 上 , 且 至 少 维持 至 
并 心脏 炎 而 无 其 膜 病 变 


岁 。 已 有 心脏 受累 的 风湿 热 ; 
起 风湿 活动 ,并 且 容 易 发 作 
研究 表明 ,预防 用 药水 平 - 
无 预防 或 不 规则 预防 用 药 比例 较 完 全 预防 用 
药 组 高 3 倍 ; 尤 为 值得 ; 沪 或 不 规则 蔬 防 用 药 
组 风湿 活动 发 作 患 者 的 比例 较 完 全 预防 用 药 组 向 10 信 、 
即使 不 规划 预防 用 药 亦 有 一 定 的 效果 。 


有 地 极 易 引 
下 属 预 防治 疗 。 
者 的 比例 成 反比 
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第 三 章 


红斑 狼疮 (lupus erythematosus.LE) 是 由 机 体 自身 免 
疫 异常 活化 所 引发 的 一 组 临床 表现 特异 的 病 谱 性 疾病 。 其 
中 ,皮肤 型 红斑 狼疮 (cutaneous lupus erythematosus, CLE) 
和 系统 性 红斑 狼疮 (systemic lupus erythematosus, SLE) 分 





别 位 于 病 谱 的 两 端 。 
系统 性 红斑 狼疮 (systemic lupus erythematosus, SLE) 
位 于 狼疮 疾病 谱 的 终 末 







状 、 骨 伪 肌 肉 及 内 胜 
E 大 和 多数 病例 中 起 病 
缓解 与 复发 交 震 出 现 。 皮 肤 弄 
i : 。 皮 肤 型 
红斑 狼疮 (eutaneous upus erythematosus, CLE) 是 LE 活 
动 所 敏 损害 在 皮肤 上 的 表现 ， 具有 多 种 皮 损 形态 。CI 从 少 
时 也 可 合并 多 胜 器 损害 En 


炎症 为 主要 表 


绥 慢 . 星 亚 急 性 和 慢性 经 过 





【流行 病 学 】 

SI 下 广泛 分 布 于 进 界 各 地 ,年 发 随地 区 ,种族 ,性 
别 和 年 龄 等 而 异 、 青 并 :年 发 病 较 多 ,有 色 人 种 显 wa 
人 .女性 显著 高 于 男性 总 的 来 说 ,SLE er 
女 . 多 见于 15 全 岁 年 龄 段 , 女 : 男 为 (7--9) : 1 发 
沧 战 小 、 ; 患 病 的 机 会 越 大 。SLE 的 全 球 患 病 
(30-=50) 10 万 人 , 关 











千年 
约 为 
-208) 19 万 人 不 
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系统 性 红斑 狼疮 与 皮肤 型 红斑 狼 净 


等 (其 中 黑人 女性 的 中 病 率 比 白人 高 3 一 4 倍 ) ,我 国 1985 
年 对 3.2 万 上 海 市 纺织 女工 的 调查 显示 SLE 的 患 病 率 为 
70.41/10 万 人 。 


病因 与 发 病 机 制 】 

红斑 狼疮 的 病因 至 今 尚 未 肯定 ,大 量 研究 显示 SLE 的 
发 病 与 址 传 . 内 分 泌 ,感染 、 免 疫 异 常 及 某 些 环境 因素 有 关 ， 
而 CLE 的 发 病 主要 与 环境 因素 及 遗传 有 关 。 

(一 ) 系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 

1. 遗传 SLE 是 一 种 多 基因 滥 传 性 疾病 ,其 发 病 常 需 
要 多 个 基因 的 共同 作用 。 单一 基因 (如 补体 Clg 和 C4) 的 
缺陷 仅见 于 极 少数 病例 。 目 前 认为 HLAT 类 基因 较 工 类 
基因 与 SLE 的 相关 性 更 为 明显 。 遗 传 方 面 的 危险 因素 列 
于 表 22-3-1。 

华山 医院 皮肤 科研 究 过 -- 些 影响 汉族 SLE 患者 生存 
率 的 轻型 .重型 SLE 临床 表现 ,并 以 这 些 临 床 表现 为 指标 
进一步 研究 与 HLA 等 位 基因 的 关系 ,结果 发 现 与 重型 
SLE 相 关 的 等 位 基因 有 DQA1 * 0101、 DQBIl * 0201、 
#0302、 ¥ 0303、 * 0401、x 0501, * 0601 和 DRBI * 1501; 
与 轻型 SLE 相关 的 等 位 基因 有 DQA1* 0501、DRB] #0301、 















表 22-3-1 ”SLE 的 遗传 危险 因素 


单 卵 挛 生 发 病 一 致 率 达 14%~57% 
一 级 亲属 中 自身 抗体 和 工 抑制 细 胞 功能 异常 者 占 
5%~12% 
频率 增加 :HLA-B8,DR2,DR3.DQA1,DQB1,C2.C4( 特 
别 是 C4A) ,CR1 缺陷 ,Fc 受 体 基 因 ,IgG 某 些 基因 , 工 细 
胞 受 体 (TCR) 基 因 ,染色 体 某 些 区 域 1941-42、1q23 
自身 抗体 与 基因 的 关联 : 
抗 DNA 与 DR2,DR3,DR7,DQB1 
抗 Sm 与 DR4,DR7,DQW6 
抗 RNP 与 DQW5,DQW8 
抗 Ro/SSA 与 DR2,DR3,DQA1/DQB1,C2D 
抗 La/SSB 与 DR3,DQW2,3 
议 心 磷脂 抗体 与 DR4,DR7,DR53,DQW7 








DRB3 * 0202 和 DRB3 * 0301。 单 倍 型 分 析 又 发 现 , DQA1 
* 0301-DQB] * 0302 .DQB] * 1501-DQA1 * 0102-DQB1 * 
0303 和 DRB1 * 1501-DQA1l x 0103-DQB1 * 0303 与 肾脏 损 
害 有 关 , 即 重型 SLE。 神 经 精神 症状 或 抗 dsDNA 抗体 升 
高 或 补体 降低 或 白细胞 减少 等 各 种 临床 表现 也 有 它们 各 自 
相关 的 单 倍 型 。 

SLE 相关 的 单 核 苷 酸 多 态 性 位 点 主要 位 于 免疫 反应 
相关 基因 的 非 编码 区 。 研 究 发 现 : 

(1) 这 些 基 因 中 ,一 些 基因 与 多 种 自身 免疫 病 相 关 , 如 
STAT4 和 PTPN22 同时 参与 SLE、 类 风湿 关节 炎 , 糖 尿 病 
的 发 病 。 

(2) CD3- 和 PP2Ac 基因 多 态 性 导致 的 表达 产物 改 
变 能 够 引起 SLE 患者 细胞 功能 异常 。 

(3) TNIP1、PRDM1、JAZF1、UHRF1BP1 和 IL10 是 
SLE 的 易 感 基因 。 

(4) C4、FCGR3B 和 TLR7 基因 拷贝 数 改 变 与 病情 
相关 。 

2. 内 分 泌 因 素 

(1) 性 激素 及 其 代谢 异常 :在 SLE 患者 中 ,育龄 期 女 
性 的 串 病 率 比 同龄 男性 高 9 一 15 倍 ,而 兰 春 期 前 和 绝经 期 
后 的 女性 患 病 率 仅 略 高 于 男性 ,这 与 育龄 期 女性 雌 激 素 与 
雄 激 过 比 值 显著 增高 有 关 。 实 验 表 明 雌 激素 能 增加 抗 ds- 
DNA 抗体 生成 并 使 其 从 IgM 型 转化 为 IgG 型 ;降低 巨 哄 
细胞 的 看 哗 功 能 ,影响 免疫 复合 物 的 清除 ;并 可 诱导 Ro’ 
SSA 和 La/SSB 在 角质 形成 细胞 膜 上 的 表达 增强 。Lahita 
的 人 研究 显示 , 肉 二 醇 的 代谢 产物 16- 状 肉 开 在 SLE 患者 中 

。 在 雁 激 索 


认 茶 










耻 定 较 各 由 
化 后 转化 为 较 弱 的 雄 ,治疗 女性 SLE 起 效 
更 快 。SLE 性 党 射 异常 与 体内 微粒 体 同 工 酶 遗传 缺 
队 有 关 . 因 而 也 是 与 遗传 相关 的 。 
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(2) 上 峻 激素 受 体 (estrogen receptor,ER) : 现 证 实 , 胸 腺 
组 织 和 非 胸 腺 淋巴 样 组 织 、 骨 髓 组 织 、 巨 噬 - 巨 红细胞 系统 、 
内 分 泌 系统 .中 枢 神经 系统 和 具有 免疫 调节 功能 的 下 丘脑 
腹 侧 核 等 处 均 具有 丰富 的 ER。 华 山 医 院 曾 对 SLE 患者 外 
周 血 淋 巴 细胞 的 ER 容量 作 定量 测定 ,发 现 活动 期 患者 ER 
容量 显著 高 于 静止 期 患者 。 

(3) 催乳 素 (PRL) 和 生长 激素 (GH) :PRL 属于 生殖 
激素 ,由 198 个 氨基 酸 组 成 。 免 疫 学 研究 显示 ,胸腺 、 骨 艇 、 
有 淋巴 结 和 外 周 血 单个 核 细胞 上 表达 PRL 和 PRL 受 体 。 
GH 为 非 生 殖 激素 ,由 191 个 氨基 酸 组 成 ,与 PRL 在 一 级 
结构 和 免疫 调节 功能 等 方面 具有 非常 多 的 相似 性 。 华 山 医 
院 皮 肤 科 的 研究 显示 :@ 血 清高 PRL、 高 GH 水 平和 外 周 
血 高 PRL 受 体 、 高 GH 受 体 容量 等 与 病情 活动 度 相关 。 
@PRL 和 GH 可 刺激 SLE 患者 的 B 淋巴 细胞 分 泌 抗 - 
dsDNA 抗体 ,其 IgG 型 抗体 水 平 显 著 高 于 正常 人 。@ 体 外 
试验 显示 ,活动 期 SLE 在 PRL 和 GH 干预 后 分 泌 Th2 型 
细胞 因子 的 能 力 增强 。@ 采 用 具有 抑制 GH 功能 的 奥 曲 肽 
(octreotide) 治 疗 初 发 的 .未 经 其 他 药物 治疗 的 SLE 有 效 。 

3. 环境 因素 ”药物 可 通过 引起 DNA 低 甲 基 化 而 诱导 上 





狼疮 发 生 。 此 外 ,紫外 线 照射 和 吸烟 也 是 狼疮 的 危险 因素 。|f 全 


紫外 线 照射 可 诱发 或 加 重 SLE 患者 的 皮肤 损害 和 系统 累 
及 ;吸烟 者 发 生 狼 疮 的 危险 性 是 不 吸烟 者 的 7 倍 ,但 早期 被 
动 吸烟 并 不 增加 女性 成 年 后 发 生 SLE 的 风险 。EB 病毒 作 
为 SLE 的 可 能 病因 近年 来 一 直 被 广泛 关注 。 研 究 发 现 ， 
SLE 患者 感染 EB 病毒 后 的 病毒 载 量 较 正 常人 高 ;EB 病毒 
核 抗原 1 和 狼疮 自身 抗原 Ro 在 分 子 结构 上 具有 相似 性 ; 
SLE 患者 的 CD8- 工 细胞 不 能 有 效 清除 被 EB 病毒 感染 的 
B 细胞 : 

4. 表 观 遗传 学 对 基因 的 表达 调控 ”基因 的 表达 受 
DNA 甲 基 化 和 组 蛋白 乙酰 化 的 调控 。 肝 届 嗪 和 普 名 卡 因 
胺 可 通过 抑制 DNA 甲 基 化 诱导 狼疮 发 生 。 已 发 现 SLE 中 
者 的 ITGAL .CD40LG .CD70 和 PPP2CA 基因 调控 序列 存 
在 DNA 低 甲 基 化 。 组 蛋白 去 乙酰 化 酶 可 与 IL2 启动 子 结 
合 而 抑制 其 表达 。 曲 十 址 素 A( 一 种 组 蛋白 去 乙酰 化 酶 所 
制剂 ) 可 改善 SLE 患者 的 工 细胞 功能 ,进而 缓解 狼 郊 鼠 的 
病情 。 

5. 免疫 异常 


具有 LE 遗传 素质 的 个 体 在 上 了 上 述 致 病因 
索 的 作用 下 ,产生 了 多 种 免疫 异常 。 如 自身 抗体 、 免 疫 复 合 
物 .自身 反应 性 或 性 工 细胞 以 及 炎症 性 细胞 因子 的 产 
生 . 炎 轩 的 启动 和 放大 等 、 这 些 异 常 引起 相应 器 官 的 
损伤 . 导 4 发 生 和 加 重 。 全 究 表明 ,1L-2 水 平 下 降 
使 细 炮 毒性 工 细 胞 指 活 力 减 弱 , 从 而 增加 感染 的 风险 .这 
是 SLE 发 病 和 死亡 的 主要 原 内: 同时 ,1-2 的 缺乏 还 可 捉 
制 活化 诱导 细胞 死亡 CAICD) 的 发 生 .从 而 延长 SLE 患者 
自身 反应 性 工 细胞 的 寿命 ， 

1-17 在 1 真菌 感染 的 免疫 反应 中 起 着 重要 作 
骨 。CD4 工 细胞 高 二分 比 和 CD37 CD4 CD8- 工 细胞 的 
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增加 使 IL-17 生成 增加 。 这 些 类 型 的 细胞 常 归 巢 至 肾脏 ， 
导致 狼疮 性 肾炎 的 发 生 。 狼 疮 易 感 小 鼠 的 研究 支持 IL-17 
在 SLE 发 病 中 的 作用 。 
SLE 患者 工 细 胞 黏附 分 子 CD44 的 表达 异常 升 高 。 另 
外 工 细 胞 对 CXCL12 的 趋 化 反应 增强 (很 可 能 与 CXCR4 
受 体 的 表达 增多 有 关 ) 使 得 T 细胞 易 迁 移 至 炎症 器 官 。 
活动 期 SLE 患者 外 周 血 中 与 疾病 活动 相关 的 幼稚 B 
细胞 显著 减少 ,而 浆 细 胞 显著 增多 。 我 们 知道 ,所 有 B 细 
胞 亚 群 都 能 促进 自身 抗体 的 产生 ,因此 B 细胞 是 疾病 发 生 
的 关键 点 ,其 中 除了 产生 自身 抗体 、 介 导 组 织 损伤 外 ,还 能 
够 处 理 和 呈 递 抗原 (包括 自身 抗原 ) 给 细胞 ,从 而 促进 疾 
病 的 发 生 。 
SLE 患者 外 周 血 淋巴 细胞 凋 亡 增加 ,释放 大 量 核 小 
体 。 在 凋 亡 过 程 中 , DNA- 组 蛋白 复合 物 发 生 DNA 片段 
化 .磷酸 化 .乙酰 化 和 甲 基 化 等 修饰 ,暴露 隐蔽 的 抗原 决定 
徐 , 机 体 免 疫 耐 受 随 之 被 解除 ,自身 反应 性 辅助 性 工 细胞 
大 量 增殖 并 分 泌 细胞 因子 ,随后 B 细胞 增殖 ,产生 抗 -DNA 
和 抗 -组 蛋白 等 多 种 自身 抗体 。 
(二 ) 皮肤 型 红斑 狼疮 (CLE) ”皮肤 型 红斑 狼疮 的 发 
融 生 主要 与 环境 及 遗传 因素 有 关 。 既 往 研 究 表明 : 
1. 紫外线 暴 露 与 CLE 皮 损 的 发 生 密切 相关 ,这 可 能 
与 紫外 线 参 与 抗原 表达 调节 和 炎症 诱导 相关 。UVB 照射 
可 诱导 Ro/SSA、La/SSB 和 钙 网 织 蛋 白 等 自身 抗原 由 表皮 
角质 形成 细胞 的 内 部 转移 至 细胞 表面 ,进而 引起 自身 免疫 
反应 - 此 外 , UVB 照射 还 促使 表皮 角质 形成 细胞 合成 
TNF-a、IL-6、IL-8 和 IL-10 等 多 种 细胞 因子 ,促使 角质 形成 
细胞 上 细胞 间 黏 附 分 子 -1(ICAM-1) 表 达 升 高 ,进而 促进 白 
细胞 归 集 至 皮肤 组 织 。 
| 2. 位 于 人 类 第 6 对 染色 体 短 辟 上 的 主要 组 织 相 容 性 
复合 物 (MHC) 基 因 参 与 CLE 的 免疫 反应 调节 。 具 有 特定 
基因 单元 型 的 患者 ,如 HLA-Cw7 .DR3、.DQwl 和 HLA- 
ee DLE 的 几率 最 高 (相对 危险 度 为 
4), 而 HLA B8、DR3、DRw5 元 型 与 SCLE 
SSA 抗体 的 生成 相关 。 fin 
3. 在 某 些 免疫 缺陷 的 状态 下 ,CLE 的 发 病 率 升 高 。 例 
如 ,Clq 缺陷 的 患者 可 发 生 LE 样 光 敏 性 皮疹 ,而 几乎 所 有 
人 全 纯 合子 选 传 缺陷 患者 将 发 生 SLE 样 综合 征 (主要 表 
岗 为 皮肤 备 膜 发 疙 : 皮 损 类 型 不 一 ,有 时 还 可 伴 发 肾 小 球 肾 


炎 )。 








病理 】 
SLE 的 基本 病理 变化 包括 结 纺 组 织 苦 液 
浅 门 样 变性 和 坏死 性 血管 炎 。 We 
皮肤 病理 改变 主要 包括 表皮 半 缩 ,基底 细胞 液化 变性 
其 皮 二 部 团 色 素 细胞 增加 ,胶原 纤 维 水 肿 和 纤维 焦 白 样 
作 , 笛 管 和 皮肤 附 居 器 周 图 成 片 淋 包 细胞 .少数 浆 细胞 和 组 
织 细胞 的 浸润 .血管 壁 类 性 改变 等。 基底 膜 带 免疫 球 焦 折 
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和 (或 ) 补 体 的 沉积 ( 即 狼疮 带 形成 ) 为 特征 性 表现 。 

肌肉 以 模 纹 肌 累 及 为 主 。 肌 束 间 和 肌 束 内 结缔 组 织 
小 病灶 性 纤维 蛋白 样 变 性 ,部 分 肌纤维 亦 可 有 不 同 程度 的 

肾脏 中 以 肾 小 球 最 先 受累 ,后 出 现 肾 小 管 病变 。 主 要 
表现 为 肾 小 球 毛细 血管 壁 纤维 蛋白 样 变 性 或 局 灶 性 坏死 ， 
内 有 透明 血栓 和 苏 木 素 小 体 ;或 毛细 血管 社 基底 膜 分 节 状 
增 厚 , 形 成 “铁丝 图” 样 损害 ,为 DNA、 抗 DNA 抗体, 补体 和 
纤维 蛋白 等 的 沉积 。 除 了 毛细 血管 病变 外 , 肾 小 球 细胞 数 
目 亦 可 增多 ,主要 为 系 膜 细胞 增生 。 肾 小 球赛 壁 上 皮 细 胞 
可 增生 形成 新 月 体 。 晚 期 病例 肾 小 球 纤维 组 织 增多 、 血 管 
闭塞 .其 或 与 条 壁 粘连 而 纤维 化 。 国际 肾脏 病 学 会 /肾脏 病 
理学 会 (ISN/RPS) 和 世界 卫生 组 织 (WHO) 将 狼疮 性 崩 炎 
分 为 六 型 : 型 为 正常 或 微小 病变 型 ; 了 型 为 系 膜 增殖 型 ; 
型 为 局 灶 节 段 增殖 型 ;人 型 为 弥漫 增殖 型 ; V 型 为 膜 型 ; 
如 型 为 肾 小 球 便 化 型 。 

心脏 及 心包 结缔 组 织 发 生 纤维 蛋白 样 变性 伴 淋 巴 细 
胞 . 浆 细 胞 .组 织 细胞 和 成 纤维 细胞 的 浸润 。 心肌 变化 与 横 
纹 肌 相似 。 心 内 膜 炎 为 心 内 膜 的 结缔 组 织 先后 发 生 局 站 性 
纤维 蛋白 样 变性 淋巴 细胞 和 成 纤维 细胞 增生 及 纤维 形成 等 
所 致 。 如 此 反复 发 生 ,形成 更 状 心 内 膜 炎 若 累及 淤 膜 和 屯 
头 肌 可 影响 辩 膜 功能 (以 二 尖 瓣 损害 率 最 高 ), 称 Libman- 
Sacks 综合 征 。 

肺病 变 初 起 为 肺 小 血管 炎 和 肺 小 血管 周围 炎 , 以 后 波 
及 肺 间 质 和 实质 ,为 间 质 肺泡 壁 和 毛细 血管 的 纤维 蛋白 样 
变性 .坏死 和 透明 性 变 , 伴 有 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 浸润 。 

神经 系统 可 见 小 血管 .毛细 血管 内 皮 细 胞 增殖 和 淋巴 
细胞 等 浸润 。 有 广泛 的 微 血 栓 和 局 限 性 软化 灶 等 。 已 发 现 
脉络 膜 从 上 可 有 免疫 球 蛋 白 和 补体 免疫 复合 物 的 沉积 ,及 
痊 液 中 可 有 DNA 和 抗 DNA 免疫 复合 物 。 

脾脏 常 有 包 膜 纤维 增 厚 , 滤 泡 增 殖 , 红 储 内 浆 细胞 增 
多 ,中 心动 脉 出 现 特殊 纤维 化 ( 即 动脉 周围 出 现 又 厚 又 密 的 
同心 状 胶原 纤维 硬化 环 , 称 洋葱 脾 )。 





【临床 表现 了 


{ 一 ) 皮肤 型 红斑 狼疮 (cutaneous lupus erythematosus, 
CLE) 临 床 表现 

Gilliam 根据 皮 损 是 否 具有 特征 性 的 狼疮 组 织 表 现 将 
CLE 分 为 LE 特异 性 皮 损 ( LE-specific skin lesions) 和 和 非 
LE 特异 性 皮 损 (LE-nonspecific skin lesions) 两 类 。 

1 红斑 狼疮 特异 性 皮 损 (LE specific lesions) 

(1) 慢性 皮肤 型 红斑 狼疮 Cchronic cutaneous lupus er- 
ythematosus, CCLE) ;包括 盘 状 红 壕 狼疮 (discoid lupus er- 
ythematosus, DLE) , 疣 状 红斑 狼疮 (又 称 增 殖 性 红 坑 狼疮 
或 肥厚 性 红 广 狼疮 )、 深 部 红斑 狼疮 ( 又 称 狼疮 性 上 脂 膜 炎 ; 和 
肿胀 性 狼疮 4 型。 在 慢性 皮肤 型 红斑 狼疮 皮 损 中 ,局 限 性 
DLE 进展 为 SLE 的 几率 约 为 5%, 泛 发 性 DLE 进展 为 








SLE 的 几率 约 为 20% ,而 狼疮 性 脂 膜 炎 和 肿胀 性 狼疮 很 少 
进展 为 SLE。 

DLE 的 原 发 损害 为 边界 清楚 的 盘 状 红色 斑 疹 或 斑 片 ， 
直径 在 几 毫 米 至 15cm 不 等 , 伴 有 轻 、 中 度 脱 悄 。 随 着 皮 损 
的 进展 ,其 表面 皮 居 逐 渐变 为 灰白 色 , 增 厚 并 与 皮肤 黏着 ， 
或 堆积 在 扩张 的 毛 琶 口 形 成 角 栓 ( 即 毛囊 角 栓 ) 。 去 除 表面 
鳞 习 可见 圆 锥 形 角 栓 , 称 为 * 毯 钉 征 "。 随 后 皮 损 缓慢 向 外 
周 呈 离心 性 扩张 , 皮 损 外 围 炎 症 活动 伴 色素 沉着 , 皮 损 中 央 
则 逐渐 萎缩 形成 瘦 痕 ,可 伴 毛 细 血 管 扩 张 和 色 素 减 退 。 关 
痕 形 成 和 (或 ) 鞭 缩 是 DLE 皮 损 区 别 于 亚 急性 皮肤 型 红斑 
狼疮 的 重要 特征 ,可 见于 半数 以 上 的 患者 。DLE 皮 损 好 发 
于 面部 .头皮 、 耳 、 颈 前 V 形 区 和 上 和 辟 伸 侧 等 处 。 若 皮 损 局 
限 在 头颈 部 , 称 局 限 性 DLE, 若 同时 累及 颈 部 以 下 的 区 域 ， 
称 泛 发 性 DLE。 

(2) 亚 急性 皮肤 型 红斑 狼疮 (subacute cutaneous lupus 
erythematosus,SCLE):SCLE 常 与 抗 Ro/SSA 抗体 有 关 。 
SCLE 可 发 生 于 SLE 患者 , 亦 可 由 药物 引起 或 与 干燥 综合 
征 、 补 体 缺陷 病 等 相关 。 皮 损 主要 包括 银 眉 病 样 皮疹 和 环 
状 皮疹 两 种 ,好 发 于 ; V 区 、 上 胸部 . 肩 背 .上 臂 和 前 辟 
的 伸 侧 以 及 手背 . 指 背 等 瞪 光 部 位 。 

(3) 急性 皮肤 型 红斑 狼疮 (acute cutaneous lupus ery- 
thematosus, ACLE) :是 指 在 系统 性 疾病 急性 活动 状态 下 发 
生 的 局 限 性 或 泛 发 性 皮 损 。 有 时 皮疹 会 非常 严重 .类 似 中 
毒性 表皮 坏死 松 解 症 样 表 现 。 

1) 局 限 性 ACLE: 一 般 在 系统 性 症状 出 现 前 数 周 或 数 
月 发 生 ,表现 为 面颊 客 部 的 水 肿 性 红斑 .跨越 只 梁 形 成 " 蝶 
形 红斑 "。 皮 损 境 界 非 常 清楚 ,一 般 不 累及 锚 唇 沟 区 域 . 患 
者 常 自以为是 “日 叮 伤 ”。 此 种 红斑 与 光 过 敏 的 关系 非常 密 
切 , 常 发 生 于 系统 性 疾病 的 活动 期 ,提示 病情 活动 。 

2) 泛 发 性 ACLE: 见于 5%~10% 的 SLE 患者 。 
表现 为 广泛 分 布 的 麻疹 样 疹 或 发 次 性 皮 损 .由 多 个 和 
丘疹 相互 融合 ,对 称 发 生 , 渐 扩展 至 全 身 . 常 有 堂 哮 .手背 
和 指 背 等 处 的 累及 。ACLE 皮 损 以 峙 光 部 位 较为 显著 .于 
部 皮疹 常 吉 开 指 ( 趾 ) 关 节 , 而 仅 累 及 指 ( 趾 ) 节 处 皮肤 。 
省 发 性 ACLE 可 与 面 烦 疹 上 共存 。 皮 损 消退 后 留 有 人 色素 
这 洲 。 

3) 中 . 民 和 样 ACLE ( TEN-like 
AELE) Er 
值 物 抗 宿主 有 性 及 榴 和 1 HIV 感染 
副 反 应 发 生 的 风险 。 日 前 已 有 不 少 关 于 TEN 样 LE 的 报 
道 , 皮 损 在 数 半 或 数 月 内 逐渐 发 生 , 不 伴 严 重 的 系统 罕 及 ， 

婚 往 无 服药 玩 。TEN 样 ACLE 患 痢 一 般 有 SLE 病史 、 
ANA., 抗 Re SSA 抗体 或 类 风湿 因子 阳性 。 很 多 人 认为 这 
种 类 型 的 急性 狼疮 皮 损 提示 病情 活动 ，TEN 样 ACLE 中 
江面 性 皮炎 扩展 引起 侵 袋 性 炎症 性 表皮 基底 层 损 伤 的 站 
果 。 册 于 多 数 具 有 ACLE 皮 损 的 趾 


; 关 取 人 有 SLE 炳 中 或 
即将 进展 为 SLE. 所 以 这 类 患 普 发 生 SLE 的 几率 及 潜在 至 
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死 率 均 很 高 ,临床 医师 对 此 应 保持 高 度 警惕 。 
2. 非 红 斑 狼 疮 特异 性 皮 损 (LEnonspecific lesions) 

该 类 皮 损 在 组 织 学 上 不 具有 蔡 叙 样 组 织 反应 /交界 面皮 炎 
等 LE 特征 性 表现 ,多 见于 SLE 患者 ( 皮 损 情况 可 反映 疾病 
活动 程度 ) , 亦 可 出 现 于 其 他 自身 免疫 病 。 非 LE 特异 性 皮 
损 与 SLE 的 关联 度 较 LE 特异 性 皮 损 高 ,可 反映 疾病 活动 
情况 ,以 小 血管 皮肤 白细胞 破碎 性 血管 炎 常 见 ,表现 为 下 垂 
部 位 的 可 触 性 紫 癌 或 荨 麻疹 型 血管 炎 。 此 外 光 过 敏 .口腔 
法 疡 , 非 疫 痕 性 脱发 . 甲 周 毛细 血管 改变 .丘疹 结 节 性 黏 蛋 
白 沉积 证 和 大 疱 性 红斑 狼疮 等 亦 可 见 到 ( 表 22-3-2) 。 

表 22-3-2 ” 非 红斑 狼疮 特异 性 皮 损 
口腔 溃疡 
非 瘦 痕 性 脱发 
。 静止 期 脱发 
。 狼 疮 发 
血管 炎 
， 小 血管 白细胞 破碎 性 血管 炎 

i 可 触 性 紫 疤 

i 菇 麻疹 型 血管 炎 

结 节 性 动脉 周围 炎 


~ 


然 


5. 血管 病 
。Degos 病 ( 恶 性 萎缩 性 丘疹 病 ) 样 皮疹 


s 油 人 





。 血栓 性 静脉 炎 
， 雷诺 现象 
6. 甲 和 毛细 血管 改变 
7. 丘疹 结 节 性 黏 蛋 白 沉积 证 
8. 大 疱 性 红斑 狼疮 
9. 间 质 肉芽 肿 性 皮炎 
10. 指 端 硬 化 
11. 类 风湿 结 节 
12. 皮 睦 钉 化 
13. 皮肤 松弛 症 
14. 多 形 红斑 
15. 腿 部 泪 疡 


16.， 哄 粹 皮 病 (B 型 胰岛 过 抵抗 ) 





(二 ) 系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 临 床 表 现 ”SLE 的 临床 
表现 复杂 多 样 。 亏 数 呈 隐 匿 起 病 . 开 始 仅 及 1 一 2 个 系 
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统 , 衣 现 为 轻 度 的 关节 炎 、 皮 疹 、 隐 匿 性 肾炎 和 (或 ) 血小板 
减少 性 紫 丫 等 。 随 着 疾病 的 进展 ,多 数 患者 逐渐 出 现 多 系 
统 损害 , 仪 有 少数 患者 长 期 稳定 在 亚 临床 或 轻型 狼疮 状态 。 
SLE 的 自然 病程 多 表现 为 病情 的 加 重 与 缓解 交 蔡 。 

1. 皮肤 和 黏膜 ” 约 80 中 一 85 光 的 SLE 患者 有 皮疹 。 
瞄 梁 和 双 侧 烙 颠 部 呈 蝶 形 分 布 的 水 肿 性 红斑 是 SLE 的 特 
征 性 改变 (图 22-3-1) 。 其 他 皮肤 损害 包括 光 过 敏 . 脱 发 . 甲 
周 红 班 和 指 ( 趾 ) 甲 远 端 弧 形 斑 、 盘 状 红斑 , 结 节 性 红斑 、 脂 
戏 炎 、 网 状 青 斑 和 雷诺 现象 等 。 颜 面部 哟 形 红 斑 .中 周 红 聘 
和 指 (是 ) 甲 远 端 弧 形 货 具有 特征 性 , 常 出 现 较 早 ,是 早期 诊 
斯 SLE 的 重要 依据 。 另 一 种 损害 为 班 丘疹 ,有 疼痛 或 疼 痒 
感 ,局 部 发 生 或 泛 发 ,有 时 呈 丘 疹 或 毛竹 性 丘疹 表现 ,有 时 
可 在 原 有 红斑 或 正常 皮肤 上 出 现 水 疱 , 大 疱 或 血 疱 , 疱 液 初 
起 清澈 后 变 混浊 , 亦 可 为 血性 , 疱 壁 紧 张 , 溃 破 后 形成 糜烂 、 
溃疡 、 结 疗 和 首 痕 ;多 见于 面部 和 其 他 暴露 部 位 ,日 光 曝 是 
是 主要 促 发 因素 。 上 述 损害 消退 后 ,可 继 发 表皮 萎缩 ` 色 素 
























) 性 多 动脉 炎 表 现 。 皮 闯 有 时 可 呈 甘 麻疹 样 ,持续 数 天 不 消 
一 ， 退 ,不 伴 冶 痒 ,是 白细胞 破 耕 性 血管 炎 的 一 种 。 少 数 串 者 还 
可 有 红斑 肢 痛 症 、 弥 散 性 血管 内 凝血 等 .多 见于 终 末 期 。 其 
他 尚 有 株 状 指 、 雷 诺 现象 和 脱发 。 脱 发 旦 弥漫 性 或 以 前 额 
部 为 著 , 头 发 失去 光泽 和 油 胀 , 呈 枯 黄 状 , 易 折 断 脱落 ,长短 
参差 不 齐 , 于 缓解 期 毛发 可 再 生 。 约 1/3 患者 有 光 过 敏 现 
象 。 费 膜 损害 累及 层 、 烟 、 硬 肚 、 齿 眼 、 舌 和 上 锚 腔 , 约 占 
20 兴 , 常 伴 有 毛细 血管 扩张 性 红斑 或 弥漫 性 潮红 ,其 上 可 见 
点 状 出 血 、 麻 烂 , 少 数 有 水 疱 和 淡 疡 等 。 











22-3-1 


系统 性 红斑 狼疮 典型 皮疹 









关节、 肌肉 96% 以 上 的 患者 有 关节 症状 。 主要 
指 ( 趾 关节。 有 关节 肿胀 和 六 


5 欠 一 曙 儿 的 患者 可 发 后 无 菌 





二. 们 “上 觅 不 引起 骨 质 航 堆 


是 SIE 党 见 的 全 身 症 状 , 占 92 兴 以 上 。SLE 





性 骨 坏 死 .其 中 以 股骨 头 坏 死 最 为 常见 , 单 侧 或 双 侧 肪 骨 
头 、 肥 肯 头 和 肥 骨 赌 等 亦 可 累及 。 此 外 ,SLE 患者 还 可 有 
肌肉 疼痛 和 显著 的 乏力 感 。 

4. 肾 50 中 一 70 站 的 SLE 患者 在 病程 中 会 出 现 明 脏 
受累 ,主要 表现 为 肾炎 或 肾病 综合 征 。 肾 炎 时 尿 内 出 现 红 
细胞 .白细胞 .蛋白 和 管 型 , 肾 功 能 测定 早期 往往 正常 ,逐渐 
进展 ,后 期 可 出 现 尿 毒 症 。 肾 活 检 显 示 几 乎 所 有 SLE 均 有 
肾脏 病理 学 改变 。 因 此 ,有 条 件 的 狼疮 性 肾炎 患者 均 应 作 
肾 活 检 。 肾 活 检 的 价值 在 于 :加 依 病理 分 型 特征 进行 鉴别 
诊断 与 预后 判断 ;名 协助 判断 狼疮 性 肾炎 活动 性 及 病变 程 
度 , 制 定 个 体 化 治疗 最 佳 药物 .配伍 和 剂量 ;@ 重 复 崩 活检 
可 判断 疗效 ,以 指导 进一步 调整 治疗 方案 。 狼疮 性 肾炎 对 
SLE 的 预后 影响 其 大 , 肾 功 能 衰竭 是 SLE 的 主要 死亡 原因 
蕊 到 

5. 心血 管 约 70 中 的 患者 有 心脏 病变 。 心包 炎 最 多 
见 , 主 要 为 干 性 纤维 崇 性 心包 炎 , 若 壁 层 和 脏 层 心包 相互 粘 
:性 心包 炎 。 心 包 炎 也 可 有 少量 积 液 ,但 心脏 











连 , 可 造成 缩 外 
压 蹇 少见 。 患者 除 心 前 区 不 适 及 气急 外 ,最 主要 的 症状 是 
心 前 区 疼痛 和 心包 摩擦 音 , 部 分 患者 可 有 心 影 增 大 、 心 音 减 
弱 等 。 行 超声 心动 图 检查 可 明确 诊断 。 其 次 是 心肌 炎 , 串 
者 可 有 气短 \ 心 前 区 疼痛 ,心动 过 速 ,心音 减弱 、 莽 马 律 \, 脉 
庄 小 等 , 继 之 出 现 心脏 扩大 ,导致 心力 衰竭。 心电图 可 有 相 


应 改变 ,如 低 电 压 .ST 段 失 高,T 波 低 平 或 倒置、 PR 间 期 延 


长 等 。 亦 可 无 症状 而 在 某 种 诱因 下 突然 发 生 心肌 炎 。 SEE 
还 可 发 生 心 内 膜 炎 ,党 j 心 包 炎 并 存 。 典 型 的 疣 状 心 内 膜 
炎 (Libman-Sach 心 内 膜 炎 ) 症 状 一 般 不 明显 , 目 前 临床 上 
较 少 见 。 当 3 病变 累 及 辩 腊 时 ,最 常见 二 尖 汰 受 只 ,偶尔 可 同 
时 累及 动脉 浴 和 三 尖 辩 ,引起 辩 尖 乳 头 肌 粘连 变形 ,造成 
或 闭锁 不 全 。 心 内 腊 丰 栓 可 脱落 引起 栓塞 。 心 内 

















为 腊 狭 
膜 炎 还 可 并 性 心 内 膜 炎 。 







见 , 可 旺 房 性 、 室 性 期 前 收缩 和 快速 心率 ， 
以 及 各 级 房 室 传 导 阻 小 。 主 要 由 于 心肌 炎 或 全 心 炎症 扩展 
侵犯 房 室 束 或 左右 束 支 或 冠状 动脉 炎 使 密 房 结 
房 宗 束 附 近 动 脉 管 腔 变 罕 ， 促使 传导 系统 产生 局 限 性 退行 
性 变 所 致 。 

约 50%% 病 例 可 发 









动脉 炎 和 静脉 炎 。 比 较 常见 的 为 
锁 凤 下 租 脉 的 血栓 性 静脉 炎 ， 少数 可 出 现 冠 状 动脉 炎 ,表现 
为 心绞痛 和 和 心电图 STT 改变 ,其 至 出 现 急性 心肌 极 死 。 
除 冠状 动脉 炎 外 ,长 期 使 用 糖 皮质 激 加 速 动脉 粥 样 便 化 ， 
以 及 抗 磊 脂 抗体 导致 动脉 血 检 形 成 可 能 是 和 冠状 动脉 病变 的 
另外 两 个 重要 原因 。 

部 分 病例 还 可 有 周转 血管 病 变 、 如 血栓 闭塞 性 脉 管 炎 
和 游 走 性 静脉 炎 等 

6. 呼吸 系统 ”常见 胸膜 讨 可 合并 用 

出 液 。 狼 疮 性 肺炎 的 影像 学 特征 是 阴影 较 广 且 易 变 ; 
若 伴 发 柿 间 质 病变 可 有 肺 间 质 毛 玻 了 利 慢 性 师 间 质 
纤维 化 ， 患 者 常 有 活动 后 气 促 . 填 咳 和 低 氧 血 症 。 肺 功能 

































检查 显示 肺泡 弥散 功能 下 降 。 肺 动脉 高 压 和 弥漫 性 出 血性 
肺泡 炎 是 重症 SLE 表现 。 

7. 神经 系统 ”往往 在 急性 期 或 终 末 期 出 现 。 轻 者 仅 
有 偏 头 痛 、 性 格 改变 ,记忆 力 减退 或 轻 度 认 知 障碍 ; 重 者 可 
表现 为 脑 血管 意外 、 和 昏迷 或 冶 靖 持续 状态 性 
导致 死亡 。 在 除外 感染 、 药 物 等 继 
像 学 \ 脑 疹 液 , 脑 电 图 
漫 性 高 级 皮质 功能 障碍 为 表现 的 神经 精神 性 狼疮 ,多 与 搞 
神经 元 抗 休 , 抗 核糖 休 P 蛋白 (Ribonsome P) 抗 体 相 关 ; 有 
局 灶 性 神经 定位 体征 的 神经 精神 性 狼疮 .又 可 进一步 分 为 
两 种 情况 :一 种 伴 有 抗 磷脂 抗体 阳性 : 另 一 种 常 有 全 身 血 管 
炎 表 现 和 明显 病情 活动 。 在 治疗 上 应 有 所 侧重 。 横 贯 性 疹 
血 炎 在 SLE 不 多 见 ,主要 表现 为 下 上 肢 瘫 疾 / 无 力 伴 病理 征 
阳性 。 次 散 的 磁 共 振 检 查 有 助 于 明确 诊断 。 

8. 消化 系统 ” 约 40% 的 病例 有 消化 道 症 状 ,常见 食 
和 欲 减退 、 知 咽 困 难 、 恶 心 呕吐, 腹痛、 腹泻 腹水、 便血 等 。 
上 腹痛 可 能 与 肠系膜 血管 炎 、 和 蛋白 丢失 性 肠炎 、 和 急性 胰腺 炎 
等 有 关 。 多 为 脏 周 隐痛 ,严重 时 可 出 现 外 科 急 腹 症 。 约 
10 儿 一 30 中 的 病例 有 肝脏 病变 ,表现 为 肝 肿 大 、 黄 冶 和 肝 
功能 异常 等 。Runyon 认为 , SLE 患者 的 ALT、 AST、r- 
GT、AKP 和 胆 红 素 水 平 高 于 正常 值 2 倍 时 提示 有 肝脏 

9, 造血 系统 贫血 常见 ,多 为 正 细胞 正 色素 性 贫血 。 
短期 内 出 现 重度 贫血 常 是 自身 免疫 性 溶血 所 致 ,多 有 网 织 
红细胞 升 高 ,Coomb 试验 阳性 。SLE 可 出 现 白细胞 减少 ， 
一 般 为 粒 细胞 和 (或 ) 淋 巴 细胞 减少 。 活 动 期 T.B 淋巴 细 
胞 的 绝对 数 和 相对 数 显 著 下 降 , 并 且 工 淋巴 细胞 的 下 降 程 
度 与 疾病 活动 度 平行 。 工 淋巴 细胞 的 减少 与 细胞 免疫 功能 
减退 或 抗 淋巴 细胞 抗体 有 关 。B 淋巴 细胞 虽 数 目下 降 , 但 
其 功能 反而 增强 。 此 外 ,治疗 SLE 的 细胞 毒药 物 也 常 引起 
白细胞 减少 ,这 点 在 临床 实践 中 需 特别 注意 。 血 小 板 减 少 
与 血清 中 存在 抗 血 小 板 抗体 , 抗 友 脂 抗体 以 及 骨髓 巨 核 细 
色 成 涩 障碍 有 关 。 部 分 患者 在 起 病 初 期 或 疾病 活动 期 们 有 
淋巴 结 有 种 大 和 (或 ) 脾 有 种 大 。 
10. 淋巴 网 状 系 统 ” 约 半数 患者 有 局 部 或 全 身 淋巴 结 
肿 大 ,以 颁 、 腋 下 浅 表 淋巴 结 有 种 大 较 多 见 。 肿 大 淋巴 结 一 般 
无 压痛 , 质 软 ,病理 检查 示 慢 性 非特 异性 炎症 。 约 1 3 患者 
有 上 肝 大 , 极 少 引起 黄姜 和 肝 硬 化 。1/5 病例 有 脾 大 。 















11. 眼 包括 结膜 炎 、 葡 
变 等 。20% 一 25% 的 患者 有 


水 肿 , 视 网 膜 渗 出 物 有 细胞 样 


时 圆 形 或 卵 圆 形 的 自 色 混 浊 


萄 膜 炎 、 了 眼底 改变 、 视 神经 病 
民 底 改 变 ,包括 眼底 出 血 ` 视 盘 
体 出 现在 眼底 中 心血 管 附近 ， 
丸 , 是 继 发 于 小 血管 闭塞 引起 


的 视网膜 神经 变性 灶 , 一 股 是 可 逆 的 。 其 他 可 有 腿 底 出 血 、 








玻璃 体内 出 血 利 巩膜 炎 等 。 
12. 其 他 ”SLE 常 
90 光 的 是 


中 








华发 干燥 综 





学 省 发 现 . 约 








阁 有 外 分 泌 腺 (如 滑 


眼 十 燥 ,. 血 清 抗 Re SSA 和 抗 La SSB 抗体 





: 现 为 站、 
常 阳性 。 部 分 


腺 、 唾 


第 三 章 ”系统 性 红斑 狼疮 与 皮肤 型 红斑 狼疮 


患者 可 有 腮腺 肿胀 .提示 SLE 病情 活动 。SLE 还 可 与 其 他 
结缔 组 织 病 如 皮 肌 炎 、 硬 皮 病 和 类 风湿 关节 炎 等 重 芝 。 除 
此 之 外 .SLE 还 可 合并 其 他 自身 免疫 病 如 重症 肌 无力 , 桥 
本 甲状 腺 炎 、 天 疱 疮 、 类 天 疱 疮 、Behcet 病 和 中 啉 病 等 。 
几 种 特殊 类 型 的 狼疮 如 下 : 
1. 药物 性 狼疮 (drug-induced lupus) ”其 与 SLE 的 区 
别 在 于 :@ 发 病 年 龄 较 大 ;@ 临 床 表 现 少 , 较 少 累及 肾 .皮肤 
和 神经 系统 :而 以 胸膜 , 肺 和 心包 受累 较 多 ;@@ 抗 组 蛋白 抗 
体 阳性 率 可 高 达 95%% ,而 抗 dsDNA 抗体 和 抗 Sm 抗体 阳 
性 率 二 5%;@@ 血 清 补体 水 平 不 低 ;@@ 相 关 药 物 停 用 后 病 滞 
自行 缓解 。 
2. 新 生 儿 红斑 狼疮 ( neonatal lupus _ erythematosus， 
NLE) 女性 新 生 儿 多 见 . 常 在 出 生 后 3 个 月 内 发 病 。 皮 损 
主要 表现 为 环 状 红斑 ,好 发 于 关 、 吾 和 有 眶 周 等 暴民 部 位 .有 
时 非 暴 器 部 位 也 可 受累 。 部 分 新 生 儿 可 伴 完全 性 或 不 完全 
性 房 室 传导 阻 滞 ,此 外 还 可 有 血小板 减少 、 白 细胞 减少 \ 溶 
血性 贫血 、 肝 脾 肿 大 和 肾 小 球 肾炎 等 。 患 婴 抗 Ro/'SSA 抗 
体 阳性 为 本 病 的 血清 学 标志 。 本 病 通 常 为 一 过 性 ,车 仅 有 -一 -| 
皮肤 损害 ,预后 较 好 ,多 数 病 例 在 6 一 12 个 月 内 皮 损 自然 消 全 
退 , 只 有 少数 病例 渐 发 展 成 活动 性 SLE, 伴 有 房 室 传导 阻 洲 上 A 
者 预后 较 差 。 om 
3, 妊娠 与 SLE 活动 期 SLE 患者 妊娠 存在 流产 、 早 
产 、 死 胎 和 诱发 母体 病情 加 重 的 风险 。 因 此 应 避免 怀孕 。 
若 患 者 不 伴 重要 脏 器 损害 病情 稳定 一 年 或 一 年 以 上 ,细胞 
毒药 物 及 免疫 抑制 剂 ( 环 磷酸 胺 . 甲 伺 蝶 叭 等 ) 停 药 半年 .小 
剂量 激素 (二 10omg/d) 维 持 时 可 考虑 怀孕 。 通常, 在 妊娠 后 
期 至 产后 6 周 内 ,患者 较 易 出 现 病 悄 加 重 , 因 此 . 忠 才 在 姓 
娠 期 内 应 适当 用 药 , 并 且 在 分 娩 前 适当 增加 激素 剂量 沁 
尼 松 在 胎盘 处 可 被 灭 活 ,不 影响 胎儿 .可 作为 奸 媒 期 用 药 ; 
而 地 塞 米 松 可 直接 透 过 胎盘 ,对 胎儿 有 影响 , 故 一 般 不 建议 
使 用 ,只 有 在 妊娠 后 期 害 促 进 胎 肺 成 熟 时 才 可 选用 。 环 磷 
二 胺 、 甲 揽 度 蛤 等 免疫 抑制 剂 会 影响 胎儿 生长 发 计 
嘛 胎 , 故 姓 娠 前 僚 : ， 对 于 有 习惯 性 流 更 
和 抗 磷脂 抗体 阴性 的 至 妇 ; 可 日 服 小 剂量 阿司匹林 (650 一 
100mg 由 和 (或 ) 小 剂量 低 分 子 肝 索 抗 凝 以 防止 流产 或 寻 
胎 。 此 外 ,血清 抗 Ro7SSA 阳 是 者 ,在 妊娠 开始 时 至 分 
娩 后 的 6 个 月 内 震 注 意 测验 儿 及 新 生 儿 ,以便 及 时 
发 现 和 处 理 新 生 儿 狼疮 。 
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【实验 室 检 查 】 

(一 ) 血 常规 如 上 述 。 

(二 ) 血沉 增 快 。 

(三 ) 血清 蛋 自 ” 白 鼻 和 扬 降 低 .@ 和 站 球 蛋 自 升 高 , 纤 
维 模 自 原 升 高 . 冷 球 蛋白 和 冷凝 集 素 可 升 高 。 

(四 ) 免疫 球 蛋 自 ”活动 朋 血 lgG IgA、IgM 多 二 站 
以 IgG 为 荣 , 非 活动 期 患者 可 下 向 或 轻 度 升 高 站 大 
自 成 的 内 性 叫 阁 . 血 中 IgG 值 可 降低 。 











第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


(五 ) 类 风湿 因子 “20% 一 40 闻 的 病例 阳性 。 

(六 ) 梅毒 生物 学 假 阳 性 反应 ”2% 一 15% 的 病例 

阳性 。 
(七 ) 抗 磷脂 抗体 ”主要 针对 磷脂 和 磷脂 辅 蛋 白 的 一 
组 自身 抗体 。 临 床 开 展 的 检测 抗体 包括 抗 心 磁 脂 抗体 、BB 
GPI 和 狼疮 抗 凝 物 三 种 ,与 抗 磷脂 综合 征 相关 ,在 SLE 患 
者 中 较 多 见 ( 前 者 12% ~30% 阳 性 ,后 者 15 史 一 345% 阳 
性 ) 。 有 抗 磷脂 抗体 的 SLE 患者 常 有 不 典型 的 表现 , 抗 核 
抗体 常 阴性 ,多 有 大 小 动静 脉 栓塞 、 狼 郊 性 脑病 肺动脉 高 
压 、 血 小 板 减 少 .反复 自发 性 流产 等 。 

( 八 ) LE 细胞 活动 性 SLE,40 中 一 70 名 阳性。 看 皮 
病 和 类 风湿 关节 炎 约 10%% 阳 性 。 慢 性 活动 性 肝炎 和 普 和 佛 
卡 因 胺 、 有 讲 屈 哄 所 致 药疹 等 亦 可 为 阳性 , 因 敏 感性 差 , 临 床 
很 少 开展 该 项 检查 。 

( 九 ) 抗 核 抗体 (ANAs) ”这 是 一 组 针对 细胞 核 或 细胞 
质 内 核酸 和 核 蛋 白 的 自身 抗体 。ANAs 免疫 检测 可 用 于 
SLE 复查, 其 敏感 度 为 85% ,特异 度 为 65 阁 。 因 不 同 底 物 
所 含 的 抗原 不 同 ,所 测 得 的 ANA 结果 也 不 尽 相 同 .如 鼠 肝 
含 Ro/SSA 抗原 量 低 于 HEP-2 细胞 , 故 含 抗 Ro/SSA 抗体 
的 血清 在 鼠 肝 为 底 物 作 ANA 测定 时 呈 阴 性 结果 , 若 改 为 
HEP-2 为 底 物 则 呈 阳 性 。 鉴 于 正常 人 和 慢性 感染 患者 亦 
可 有 低 滴 度 的 ANAs, 因 此 , 滴 度 之 1 : 80 者 临床 意义 绞 
大 。ANAS 滴 度 与 疾病 活动 度 并 非 完 全 平行 ,而 取决 于 是 
者 抗 核 抗体 谱 的 组 成 。 

荧光 核 型 可 见 周边 型 、 均 质 型 和 斑点 型 , 偶 见 核 仁 型 。 
核 型 与 ANA 中 抗体 的 种 类 有 关 。ANAs 主要 人 包括: 

1. 抗 脱氧 核糖 核酸 (DNA) 抗 体 ” 包 括 抗 双 链 DNA 
‘dsDNA) 和 抗 单 链 DNA(ssSDNA) 两 种 。 抗 dsDNA 抗体 
为 SLE 特有 ,与 疾病 活动 度 相关 , 菊 光 核 型 示 周边 型 ,提示 
肾 损害 ,预后 差 ,特异 度 为 95 吧 ,化 感度 为 70%。 

. 2. 抗 脱氧 核糖 核酸 核 蛋 白 (DNP) 及 组 蛋白 抗体 “两 者 
免疫 荧光 核 型 均 为 均 质 型 。 前 者 与 LE 细胞 形成 有 关 ， 
SLE 阳性 率 约 为 70%; 后 者 SLE 阳性 率 约 为 30% 一 50%， 
但 药物 性 狼疮 阳性 率 可 达 95% 以 上 。 

3. 抗 核 小 体 抗 为 近 ST 
SLE 中 , 特 et i 机 cin he 

度 可 达 69. 9% 一 71% ,特异 度 达 97 dy 
Ts ee Bs S 0 于 抗 ds 
VL Sm 抗体 均 阴 性 者 具有 重要 意义 。 

4. 抗 生 理 盐水 可 提取 性 核 抗原 并 = 

村 于 细胞 内 可 把 扩 原 的 自 共 扩 杀人 是 一 组 

深 于 生理 次 水 中 , 故 将 其 称 为 生 到 吉水 可 提取 从 亿 

实际 上 ENA 也 包括 了 一 部 分 胞 质 抗原 和 既 丰 De 

质 内 的 抗原 。 临 床上 应 用 较 多 We 作 核 内 义 在 胞 
-人 人 蒋 多 者 包括 : 

(1) 抗 Sm 抗体 :作用 的 抗原 是 C 族 小 分 地 细胞 该 以 

糙 核 重 所 粒子 (UsnRNP)。 检 测 敏 成 放 ds 四 

1 iets le 

pe a SNE hi 性 抗体 。 抗 Sm 抗 
体 与 疾病 活动 度 和 及 器 损害 无 明显 关联 


















(2) 抗 U; RNP 抗体 :作用 的 抗原 为 U; snRNP, 可 在 
多 种 炎症 性 风湿 病 中 出 现 .SLE 阳性 率 约 为 410 总 。 高 滴 度 
的 URNP 是 诊断 混合 结缔 组 织 病 的 重要 血清 学 依据 。 

(3) 抗 Ro/SSA 和 La/SSB 抗体 : 抗 Ro/SSA 抗体 作 
用 抗原 为 小 分 子 细胞 质 核糖 核 蛋 白 粒子 (scRNP); 抗 La/ 
ssB 抗体 作用 抗原 亦 为 小 分 子 核糖 核 蛋 白 粒 子 ,存在 于 胞 
核 和 胞 质 内 。 前 者 在 SLE 中 的 阳性 率 为 30% 一 40%, 在 
SCLE 中 的 阳性 率 为 63%%, 由 于 该 抗体 能 通过 胎盘 ,因而 可 
用 于 新 生 儿 狼疮 的 筛 查 ; 后 者 在 SLE 中 的 阳性 率 为 10% 一 
20 中 。 抗 Ro/SSA 和 抗 La/SSB 抗体 可 引起 新 生 儿 狼疮 及 

3 室 传导 阻 沾 等 先天 性 心脏 病 。 抗 Ro/SSA 和 抗 La/SSB 

阳性 的 患者 多 有 干燥 综合 征 、 光 敏感 、 血管 炎 、 紫 疗 、 淋 巴结 
肿 大 、 白细胞 减少 和 类 风湿 因子 阳性 等 。 

(4) 抗 核糖 体 RNPCRNP) 抗 体 :作用 抗原 是 核糖 体 
大 亚 基 上 的 3 条 分 子 量 分 别 为 38kD、16. 5kD 和 15kD 的 磷 
酸化 蛋白 。 是 SLE 的 男 一 个 标记 性 抗体 ， 阳性 率 为 24%。 

5. 其 他 包括 抗 Ku 抗体 . 抗 内 皮 细胞 抗体 , 抗 中 性 粒 
细胞 胞 质 抗 体 、 抗 神经 元 抗体 , 抗 板 层 素 和 抗 纤维 结合 蛋白 
抗体 , 抗 硬 型 胶原 抗体 和 抗 神经 节 背 脂 抗体 等 。 这 些 抗体 
的 灵敏 度 , 特 异 度 及 其 与 疾病 活动 度 的 关联 等 仍 有 待 进 一 
步 研 究 。 

(十 ) 狼疮 带 试验 (LBT) 皮肤 直接 免疫 荧光 显示 表 
皮 和 真皮 连接 处 局 限 性 免疫 球 和 蛋白 元 积 带 。 慢 性 萎缩 性 或 
角 化 过 度 皮 损 的 荧光 带 呈 团 块 状 ,新 发 的 SLE 皮 损 呈 颗 粒 
状 或 细 线 状 , 而 在 SLE 下 皮肤 呈 点 彩 状 。 此 免疫 荧光 带 
为 免疫 球 蛋白 (主要 为 IgG, 其 次 为 lgM) 与 补体 (Cs 和 C;) 
在 表皮 和 真皮 连接 处 沉积 所 致 , 它 存在 于 76% 一 92% 的 
SLE 和 90% 的 DLE 皮 损 中 ,也 存在 于 60% 的 SLE 正常 皮 
诬 中 ,但 不 见于 DLE 正常 皮肤 中 。 

(十 一 ) 血清 补体 测定 约 75 史 一 90% 的 SLE 患者 血 
洛 补体 减少 ,以 C;、C; 为 主 ， 活动 期 患者 更 为 显著 。 类 风 
湿 关 节 炎 、 皮 肌 炎 和 硬 皮 病 一 般 不 出 现 补体 水 平 下 降 , 可 借 
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此 与 SLE 区 别 。 

(十 二 ) 毛细 血管 镜 检 查 ”SLE 点 省 
类 微 循环 可 出 现 多 种 障 但 ,表现 为 :D 微血管 
管 张力 较 差 ,微血管 扩张 特别 是 静脉 臂 扩 张 较 显 车 
巨 血 管 出 现 ; 血 流 隘 碍 ,如 血色 有 暗 红 ,微血管 
祥 内 血细胞 聚集 .流速 减 慢 或 淤 滞 等 :G) 微血管 周末 有 渗 出 


和 出 血 等 。 


指甲 急 辟 和 理 
多 , 微 血 
其 至 有 













uy 


DLE 的 诊断 主要 依据 皮疹 特点 及 皮肤 病理 检查 ,诊断 
朵 难 者 可 作 免 疫 荧 光 带 试验 ，SCLE 的 诊断 证 要 依据 皮疹 
特点 和 抗 Ro/SSA. 抗 La/SSB 抗 体 阳性 。ACLE 的 诊 斯 主 
查 依 据 皮 背 特 点 ,病史 和 伶 查 ， 

SI 累及 多 及 器 复杂 多 变 , 诊 断 有 时 比较 困难 ， 
特别 是 无 皮 疾 或 性 期 症状 不 盟 型 者- 根据 病史 、 体 格 检查 








和 实验 室 检 查 ,发 现 有 多 系统 受累 表现 特别 是 有 特异 性 自 
身 免疫 证 据 者 ,应 警惕 狼疮 。 目 前 普遍 采用 美国 风湿 病 学 
会 (ACR)1997 年 推荐 的 SLE 分 类 标准 ( 表 22-3-3)。 符 合 





第 三 章 ”系统 性 红斑 狼疮 与 皮肤 型 红斑 狼疮 


该 分 类 标准 11 项 中 的 4 项 或 4 项 以 上 者 ,在 除外 感染 、 肿 
瘤 和 其 他 结缔 组 织 病 后 ,可 诊断 SLE。 其 敏感 性 和 特异 性 
分 别 为 95% 和 85%。 


表 22-3-3 美国 风湿 病 学 会 (ACR) 1997 年 修订 的 SLE 分 类 标准 


1 


证 


类 部 红斑 :固定 红斑 ,扁平 或 高 起 ,在 两 额 突出 部 位 红斑 


2) 盘 状 红斑 : 片 状 高 起 于 皮肤 的 红斑 ,黏附 有 角质 脱 悄 和 毛 训 栓 ;陈旧 性 病变 可 发 生 萎缩 性 疗 痕 
3) 光 过 敏 : 对 日 光 有 明显 的 反应 ,引起 皮疹 ,从 病史 中 得 知 或 医师 观察 


4 


_ 


5 


_ 


6) 浆 膜 炎 :胸膜 炎 或 心包 炎 


口腔 溃疡 :经 医师 观察 到 的 口腔 或 鼻 咽 部 溃疡 ,一 般 为 无 痛 性 
关节 炎 : 非 侵蚀 性 关节 炎 , 黑 及 2 个 或 更 多 的 外 周 关节 ,有 压痛 、 肿 胀 或 积 液 


7) 肾脏 病 变 : 尿 蛋白 之 0. 5g/24 小 时 或 十 十 十 ,或 管 型 (红细胞 .血红 蛋白 ,颗粒 或 混合 管 型 ) 


8 


神经 病变 : 冶 闯 发 作 或 精神 病 , 除 外 药物 或 已 知 的 代谢 亲 乱 


9) 血液 学 疾病 :溶血 性 贫血 或 白细胞 减少 ,或 淋巴 细胞 减少 ,或 血小板 减少 


10) 免疫 学 异常 : 抗 dsDNA 抗体 阳性 ,或 抗 Sm 抗体 阳性 ,或 抗 磷脂 抗体 阳性 (包括 抗 心 磷脂 抗体 \ 或 狼疮 抗 凝 物 或 
至 少 持续 6 个 月 的 梅毒 血清 试验 假 阳 性 三 者 中 具备 一 项 阳性 ) 


11) 抗 核 抗 体 : 在 任何 时 间 和 未 用 药物 诱发 “药物 性 狼疮 ”的 情况 下 , 抗 核 抗体 滴 度 异常 
注 :该 诊断 标准 的 11 项 中 ,符合 4 项 或 4 项 以 上 者 ,在 除外 感染 ,肿瘤 和 其 他 结缔 组 织 病 后 ,可 诊断 为 系统 性 红斑 狼疮 ,同时 具备 第 7 此 


条 肾脏 病变 者 ,可 诊断 为 狼疮 性 肾炎 

临床 上 可 能 会 遇 到 诊断 依据 不 足 四 项 的 早期 不 典型 
SLE 病例 ,可 表现 为 :原因 不 明 的 反复 发 热 , 抗 炎 退 热 治 疗 
往往 无 效 ;反复 发 作 的 关节 痛 和 关节 炎 ,持续 多 年 而 不 产生 
畸形 ;持续 性 或 反复 发 作 的 胸膜 炎 、 心 包 炎 ;抗生素 或 抗 结 
核 治疗 不 能 治愈 的 肺炎 ;不 能 用 其 他 原因 解释 的 皮疹 [如 
面部 及 肩 背 部 的 DLE 损 害 、 指 ( 幅 ) 间 出 现 红斑 将 点 或 六 
斑 等 ], 网 状 青 班 ,雷诺 现象 ;肾脏 疾病 或 持续 不 明 原因 的 
蛋白 尿 ; 血小板 减少 性 此 疯 或 溶血 性 贫血 ;不 明 原 因 的 肝 
炎 ; 反 复 自然 流产 或 深 静 脉 血栓 形成 或 脑 卒 中 发 作 , 等 
等 。 对 于 以 上 不 典型 表现 , 需 提高 警惕 ,必要 时 可 进一步 
查 血清 补体 Cs 和 Ci , 抗 磷脂 抗体 ,甚至 狼疮 带 试验 等 以 畏 
助 诊断 。 

需要 特别 强调 的 是 ,在 ACR 1997 年 修订 的 分 类 标准 
中 ,免疫 学 异常 和 高 滴 度 抗 核 抗体 更 具有 诊断 意义 。 因 此 ， 
对 于 出 现 免疫 学 异常 的 患者 ,即使 不 够 诊断 SLE, 也 应 密切 
随访 ,以便 及 早 明确 诊断 及 时 治疗 。 


【病情 评估 及 预后 】 
(一 ) 病情 活动 的 表现 ”SLE 的 各 种 临床 症状 ,特别 
是 新 近 出 现 的 症状 ,与 疾病 活动 相关 。 此 外 ,多 数 与 SLE 





主要 表现 有 :中 枢 神经 系统 受累 (可 表现 为 疯 首 \ 精 神 病 ` 器 
质 性 脑病 ,视觉 异常 、 脑 神经 病变 .头痛 、 脑 血管 意外 等 ,但 
省 排除 中 枢 神 经 系统 感染 ) 肾脏 受累 (包括 管 型 尿 ,血尿 、 
全 自 屎 .白细胞 尿 )、 血 管 炎 、 关 节 炎 、 肌 炎 、 发 热 \ 皮 肤 黏 膜 
表现 (如 新 发 红 再 、 脱 发 .黏膜 溃疡 ) 胸膜炎、 心包 炎 、 低 补 





体 血 症 ,.DNA 抗体 滴 度 增高 、 血 三 系 减少 ( 需 除 外 药物 所 致 
的 骨 散 抑制 ) 及 血沉 增 快 等 。 目 前 国际 上 通用 的 几 个 用 于 
评估 SLE 病情 活动 性 的 标准 包括 BILAG、 SLEDAI 和 
SLAM 等 ,其 中 以 BILAG 和 SLEDAI 最 为 常用 。 

{二 ) 病情 轻 、 重 度 评 估 ”轻型 SLE 指 诊断 明确 或 高 
度 怀疑 者 ,但 临床 稳定 且 无 明显 内 脏 损 害 。 所 有 系统 
BILAG 评分 为 C 类 或 了 D 类 ,SLEDAI 积分 去 10 分 。 中 度 
活动 型 狼 郊 是 指 有 明显 重要 脏 器 累及 且 需 要 治疗 的 患者 ， 
BILAG 评 分 BB 类 (二 2 系统 ), 或 SLEDAI 积分 在 10 一 14 
分 。 重型 SLE 是 指 狼疮 累及 重要 脏 髓 ,任何 系统 BILAG 
评分 至 少 1 个 系统 为 A 类 和 (或 ) 二 2 个 系统 达到 了 B 类 者 ， 
或 SLEDAIZ15 分 。 具体 而 言 包括 : 

1. 心脏 ”冠状 动脉 血管 受累 、Libman-Sacks 心 内 膜 
炎 , 心 肌 炎 ,心脏 压 塞 .恶性 高 血压 。 


2. 肺脏 ”肺动脉 高 压 、 肺 出 血 、 师 炎 、 肺 梗死 、 凡 著 缩 、 
肺 间 质 纤维 化 。 

3. 消化 系统 ”肠系膜 血管 炎 、 急 性 胰腺 炎 . 

4. 血液 系统 ”溶血 性 贫血 、 粒 细胞 减少 (WBC<< 1000 
mm ) 。 

5. 肾脏 ” 肾 小 球 肾炎 持续 不 绥 解 、 急 进 性 肾 小 球 晴 


6. 神经 系统 ” 拙 搞 、 急 性 意识 障碍 、 错 述 、 脑 座 中 、 横 
贯 性 消 澳 炎 、 单 神经 炎 / 多 神经 炎 、 精 神 性 发 作 、 
合 征 。 

7. 其 他 包括 皮肤 血管 炎 严重 弥漫 性 皮 损 .溃疡 、 大 
疱 . 册 炎 、 非 感染 性 高 热 有 衰竭 表现 等 ， 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


狼疮 危 象 指 急 性 且 人 危及 生命 的 重症 SLE, 如 急 进 性 狼 
疮 性 肾炎 、 严 重 的 中 枢 神 经 系统 损害 、 严 重 的 溶血 人 性 贫血 、 
血小板 减少 性 紫 半 , 粒 细 胞 缺乏 证 、 严 重心 脏 损 害 . 严 重 狼 
疮 性 肺炎 / 肺 出 血 、 严 重 狼疮 性 肝炎 、 严 重 血管 炎 等 。 

进行 SLE 活动 性 和 病情 轻 、 重 度 的 评估 有 助 于 确立 合 
理 有 效 的 治疗 方案 。 

(三 ) 预后 虽然 SLE 目前 仍 无 法 根治 .但 是 随 着 诊 
疗 水 平 的 日 益 提高 ,患者 的 预后 与 过 去 相 比 已 有 显著 提高 。 
据 最 新 资料 显示 ,SLE 的 1 年 存活 率 为 96%,5 年 存活 率 为 
90% ,而 10 年 存活 率 也 已 超过 80%。 急 性 期 患者 死亡 的 
主要 原因 是 多 脏 崔 严重 损害 和 感染 ,特别 是 神经 
精神 性 狼疮 和 急 进 性 狼疮 性 肾炎 的 患者 ,病死 率 较 高 ;慢性 
肾 功 能 不 全 和 药物 (特别 是 长 期 使 用 大 剂量 激素 ) 的 不 良 反 
应 ,包括 冠状 动脉 痢 样 硬化 性 心脏 病 等 ,是 SLE 远 期 死亡 
的 主要 原因 。 














【治疗 】 
(一 ) 患者 宣教 
1 CLE 患 者 “对 初 发 SCLE 患者 必须 首先 除外 药物 
诱发 可 能 ,对 有 峙 屈 嗪 、 普 重卡 因 胺 、 青 八 胺 ,抗生素 和 磺胺 
类 药物 等 应 合理 使 用 。 应 劝 诚 患者 戒烟 , 因为 吸烟 不 仅 
增加 CLE 的 患 病 风 险 , 而 且 还 会 影响 抗 首 药 的 疗效 。 串 
考 应 注意 加 人 免 日 光 曝 晒 或 紫外 线 照 射 ,使 用 防晒 箱 和 让 
光 衣 物 等 。 
2. SLE 患 者 ”鼓励 患者 树立 乐观 情绪 ,正确 认识 疾 
病 , 消 除 铠 避 心 理 , 建 立 战 胜 疾病 的 信心 ;生活 规律 化 ,注意 
劳 锡 结合 ,适当 休息 ,预防 感染 ;教育 患者 理解 规则 用 药 和 
长 期 随访 的 意义 和 必要 性 ,学 会 自我 认识 疾病 活动 的 征象 ， 
遵从 医 电 ,配合 治疗 ; 嘱 哈 患者 避免 各 类 诱因 刺激 , 如 急 慢 
性 感染 紫外线 暴露 ` 某 些 口服 药物 和 刺激 性 外 用 药 等 , 坚 
持 使 用 防晒 箱 和 叶 光 衣物 ,女性 患者 还 应 注意 避孕 ,特别 是 
活动 期 或 伴 严 重 胜 器 损害 的 患者 。 
(二 ) 药物 治疗 ”SLE 目前 没有 根治 的 办 法 ,但 合理 
有 效 的 治疗 方案 可 使 大 多 数 患 者 达到 病情 缓解。 早期 诊断 
各 早期 治疗 ,可 以 避免 或 延缓 组 织 胜 器 发 生 不 可 逆 性 损害 ， 
有 助 于 改善 顶 后 。 由 于 SLE :者 问 个 体 差异 较 大 ,临床 医 
pa 的 轻重 程度 ,评估 治疗 的 风险 和 效果 ,选择 最 
0 , 因此 ,总 的 治疗 原则 :一 是 个 体 化 ,二 是 权衡 风险 / 
1 轻型 SLE 的 药物 治疗 ”患者 病情 活动 ,但 无 明显 内 
及 者 , 仅 有 发 热 ,皮疹 、 光 过 敏 、 关 节 炎 或 轻 度 浆 膜 炎 等 
可 选用 以 下 药物 。 用 药 期 间 应 注意 避免 感 
生育 和 环境 变化 等 因素 而 致 病情 加 重 。 
(1) 局 部 用 药 : 对 于 少 全 局 限 性 皮 损 ,可 使 用 中 效 至 超 
强 效 的 糖度 质 激 来 软 背 和 铀 神经 泰 抑制 剂 (如 0. 1 必 他 和 
英 晤 和 软 珍 和 1% 吡 美 葛 司 害 剂 )。 面 部 皮疹 应 尽 呈 澡 锡 使 
用 强 效 激素 类 外 用 药 , 一 量 使 用 ,疗程 不 应 超过 一 周 
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(2) 抗 症 药 :可 控制 皮疹 和 减轻 光敏 感 ,常用 磷酸 氮 喀 
0.25 一 0. 5g/d 或 硫酸 羟基 氨 唑 0. 2 一 0. 4g/d。 注 意 眼底 随 
访 . 有 心动 过 组 或 传导 阻 灌 者 禁用 。 

(3) 沙 利 度 胺 :对 抗 症 药 不 敏感 的 顽固 性 皮 损 可 选择 ， 
常用 量 为 50 一 100mg/d。 用 药 期 间 上 患者 应 注意 避孕 ,1 年 
内 有 生育 意向 的 患者 吕 用 。 

C4) 非 健 体 抗 炎 药 (NSAIDs) :如 嘻 唆 美 辛 、 布 洛 芬 组 
称 胶 误 和 美 洛 普 康 等 ,可 用 二 控制 关节 炎 。 应 注意 消化 首 
溃疡 .出 血 . 肾 、 肝 功能 等 方面 的 副作用 。 

(5) 小 剂量 激素 ( 泌 尼 松 迄 10mg/d) :有 有 助 于 控制 





病情 。 

C6) 中药 制剂 :雷公 膝 对 关节 痛 、 血 管 炎 性 皮 损 及 狼疮 
性 肾炎 疗效 较 好 ,但 毒 副作用 较 大 ,包括 闭经 、 月 经 减少 .月 
经 周期 紊乱 .子宫 和 卵 梨 葵 盎 、 结肠 道 症状 . 肝 功 能 损害 、 白 
细胞 低下 等 ,育龄 期 妇女 需 慎 用 ;复方 凸 草酸 茶 片 / 胶 设 和 
白 芍 总 昔 胶 变 具 有 类 激素 作用 ， 而 没有 激素 副作用 ,临床 上 
常 将 其 作为 激素 替代 用 药 或 与 他 药 联合 使 用 ,具有 一 定 疗 
效 .特别 是 白 芍 总 苷 胶 玫 ， 对 缓解 关节 痛 和 SLE 所 继 发 的 
口 干 . 腿 干 等 症状 均 具 有 较 好 的 疗效 ; 

(7) 免疫 抑制 剂 :文献 表明 , 硫 唑 味 叭 . 甲 氨 蝶 哈 和 吗 
符 麦 考 酚 酯 等 免疫 抑制 剂 对 难 治 性 CLE 有 效 ,可 权 衔 利弊 
考虑 使 用 。 

2. 中 度 活动 型 SLE 的 治疗 

(1) 糖 皮质 激素 ;个 体 化 糖 皮 质 激素 治疗 可 显著 抑制 
炎症 反应 ， 对 淋巴 细胞 有 直接 细胞 毒 作用 ,抑制 抗原 抗体 反 
应 。 通 常 滩 尼 松 剂量 为 0. 5 一 lmg/(kg* d)。 初 始 剂量 必 
须 用 足 , 因 为 激素 量 不 足 时 非但 不 能 迅速 控制 病情 ,反而 有 
可 能 延 误 病 程 造成 重要 脏 器 不 可 逆 性 损伤 或 使 激素 总 重 增 
加 而 产生 更 多 的 副作用 。 若 初 量 已 足够 ,患者 在 12 一 36 小 
时 内 可 退 热 ,1 一 2 天 内 关节 痛 消 失 ， 发 热 引 起 的 毒 血 症状 
明显 好 转 ; 若 用 药 后 2 天 内 病情 光 好 转 ,应 将 原 剂 基 增加 
25%% 一 100%%, 直 至 症状 有 明显 改善 为 止 。 病情 基本 控制 
后 ,可 开始 减 量 。 

(2) 免疫 抑制 剂 : 若 激 素 效 果 不 好 ,可 考虑 联 用 ,如 : 

1) 申 铸 蝶 叭 (methotrexate， MTX); 是 二 气 叶 生还 原 
酶 抑制 剂 ,通过 抑制 核酸 的 合成 发 挥 细胞 毒 作 用 。 它 主要 
作用 于 细胞 周期 的 S 期 , 属 于 细胞 周期 特异 性 药物 。 使 用 
剂量 为 7. 5 一 15mg, 每 周 1 次 。 主要 用 于 关节 炎 、 肌 炎 、 效 
膜 炎 和 皮肤 损害 为 主 的 SLE。 其 不 良 反应 主要 包括 胃 肠 道 
反应 、 口腔 黏膜 糜烂 . 肝 功 能 损害 和 骨 通 抑制 . 偶 见 药物 性 
肺炎 和 药物 性 肺 纤维 化 ,可 敏 肝 纤维 化 。 

2) 硫 唑 吗 吟 (azathioprine, AZA): 是 喇叭 类 似 物 , 遂 
过 抑制 DNA 合成 抑制 淋巴 细胞 的 增殖 ,具有 抗 炎 和 和 免疫 
抑制 双重 作用 。AZA 起 效 缓慢 ,多 在 3 个 月 后 起 效 ,但 作 
用 持久 ,可 阻止 SLE 病情 进展 。 使 用 剂量 为 1 一 2. 5mg 
(kg 。d) ,常用 剂 用 为 50 一 100mg/d。 副 作用 主要 包括 骨 储 
抽 制 、 轩 肠 道 反应 和 肝 肾 功能 损害 等 。 少 数 对 药物 特别 敏 








感 的 患者 可 在 用 药 初期 即 出 现 严重 脱发 和 骨 艇 抑制 ,甚至 
发 生 严重 的 粒 细 胞 缺乏 和 血小板 缺乏 症 。 对 于 后 者 ,多 数 
患者 的 血 象 可 在 停 药 后 2 一 3 周 内 恢复 正常 ,而 少数 病情 严 
重 者 圭 按 粒 细 胞 缺乏 或 急性 再 障 处 理 , 这 类 患者 应 终生 禁 
用 该 药 。 

3. 重型 SLE 的 治疗 ”对 于 重型 SLE 患者 的 治疗 可 分 
为 两 个 阶段 。 首 先 ,在 急性 期 需 迅 速 控制 病情 ,防止 或 延 组 
内 脏 损 害 , 尽 可 能 使 疾病 达到 完全 缓解 ,此 即 诱导 缓解 阶 
段 ; 其 次 ,在 病情 完全 缓解 后 需 继续 治疗 ,以 巩固 疗效 ,防止 
病情 反 跳 , 即 巩固 治疗 阶段 。 在 诱 导 缓解 阶段 .临床 医师 需 
谨慎 评估 治疗 的 风险 和 效果 .在 追求 疗效 的 同时 ,还 应 注意 
免疫 抑制 剂 的 毒 副 反应 ,特别 是 要 注意 预防 感染 。 常 用 的 
治疗 药物 包括 : 

(1) 糖 皮质 激素 :是 目前 治疗 重型 SLE 的 首选 药物 ， 
可 显著 抑制 炎症 反应 ,能 抑制 中 性 粒 细胞 向 炎症 部 位 趋 附 ， 
抑制 中 性 粒 细胞 和 单 核 细 胞 的 春 哈 功能 及 各 种 酶 的 释放 ， 
具有 抗 增殖 及 免疫 抑制 作用 ,对 淋巴 细胞 有 直接 的 细胞 毒 
作用 ,此 外 也 可 调整 各 种 细胞 因子 水 平 ,抑制 抗原 抗体 
反应 。 

泌 尼 松 ( 强 的 松 )? 的 剂量 为 11. 5mg/(kg，d)。 待 病 
情 稳 定 后 可 开始 减 量 , 以 每 1 一 2 周 减 10% 为 宜 , 减 至 
0.5mg/(kg。d) 后 应 按 病情 适当 延长 减 量 间隔 时 间 , 维 持 
熏 应 尽 可 能 小 于 10mg。 减 量 前 需 确 认 患 者 病情 持续 稳定 ， 
对 于 病情 不 稳定 者 ,可 暂时 维持 原 剂量 不 变 或 酌情 增加 齐 
是, 也 可 考虑 加 用 环 磷 酰 胺 / 硫 唑 嘎 叭 / 甲 氨 蝶 叭 等 联合 治 
疗 。 联 合用 药 不 仅 能 提高 疗效 ,还 可 减少 激素 用 量 及 其 不 
良 反 应 。 地 蹇 米松 等 长 效 和 超 长 效 激素 应 避免 使 用 , 因 其 
对 下 丘脑 -垂体 -肾上腺 轴 的 影响 较 大 。 对 于 长 期 激素 治疗 
的 患者 , 需 积极 预防 感染 ,此 外 ,还 应 密切 监测 血压 ,血糖 、 
了 血脂. 血 钾 和 骨 密度 等 。 

脉冲 疗法 :上 述 剂 量 糖 皮质 激素 效果 不 明显 或 发 生 狼 
疮 危 象 时 ,可 改 用 脉 串 疗 法 ,具体 用 法 详 见 狼疮 危 象 的 
治疗 。 

(2) 免疫 抑制 剂 : 糖 皮质 激素 联 用 免疫 抑制 剂 治疗 
SLE, 尤 论 以 肾 功 能 衰竭 进展 的 速度 或 是 病死 率 衔 量 ,效果 
色 优 于 单 用 糖 皮质 激素 者 。 因 此 ,对 于 有 免疫 抑制 剂 适应 
证 者 ,使 用 宜 早 不 宜 晚 。 适 用 情况 包括 :单独 用 糖 皮质 激素 
无 效 着; 不 能 耐 受 长 期 大 世 糖 皮质 激素 治疗 者 ;狼疮 性 肾 
炎 ; 狼 疮 危 象 (与 甲 小 尼龙 冲击 疗法 合用 ) ;急性 症状 控制 后 
需 进 一 步 减少 激素 维持 量 或 更 顺利 地 逐渐 递减 激素 者 。 主 
要 药物 包括 : 

1) 环 代 酰 腕 (cyclophosphamide,CTX): 环 磷 酰 胺 ( 瘤 
得 星 ) 进 入 机 体 后 转换 成 烧 化 剂 .进而 与 细胞 核 蛋 和 白 起 反应 
致使 细胞 破坏 .属于 细胞 周期 非特 异性 药物 。 它 干扰 DNA 
和 RNA 的 功能 ,与 DNA 发 生 交叉 联结 , 阻 抑 DNA 的 合 
成 .对 S 期 作用 较为 明显 。CTX 抑制 了 细胞 增殖 和 抗体 生 
成 ,对 体液 免疫 具有 强 而 持久 的 抑制 作用 。CTX 对 重症 





















第 三 章 ”系统 性 红斑 狼疮 与 皮肤 型 红斑 狼疮 


SLE, 特 别 是 狼疮 性 肾炎 和 血管 炎 有 效 , 联 合 应 用 环 磷 酰 胺 
和 激素 可 以 有 效 地 诱导 疾病 缓解 ,阻止 病变 进展 ,改善 远 期 
预后 。 目 前 普遍 采用 的 是 大 剂量 CTX 冲击 疗法 :0.5 一 
1.0g/m 体 表面 积 .加 入 生理 盐水 250ml 中 静脉 滴 注 ,每 
3 一 4 周 1 次。 通常 在 用 药 6 一 12 个 月 后 可 达到 病情 缓解 ， 
而 后 续 应 用 硫 唑 嗓 岭 、 吗 蔡 麦 考 酚 酯 等 药物 的 巩固 治疗 维 
持 1 一 2 年 。 由 于 患者 对 治疗 的 敏感 性 和 耐 受 性 存在 个 体 
差异 ,因此 具体 方案 应 视 具体 情况 因 人 而 异 。 

大 剂量 CTX 冲击 前 需 监 测 血 常 规 ,白细胞 计数 对 
CTX 的 使 用 具有 重要 指导 意义 .应 避免 白细胞 过 低 ( 低 谷 
不 小 于 3.0X10?/L)。 通 常 白 细胞 下 降 在 大 剂量 CTX 进 
人 体内 后 的 第 3 天 左右 出 现 ,7 一 14 天 达 低 谷 ,之 后 逐渐 上 
升 ,21 天 左右 恢复 正常 。CTX 冲击 治疗 除了 易 引 起 感染 和 
白细胞 减少 外 ,其 常见 副作用 还 包括 性 腺 抑制 (特别 是 在 女 
性 ,可 引起 卵巢 功能 衰竭 )、 骨 上 肠 道 反 应 、 脱 发 和 肝 功 能 损害 
等 ,少见 远 期 致癌 (主要 是 淋巴 瘤 等 血液 系统 肿瘤 ) .出 血性 
膀胱 炎 、 膀 胱 纤维 化 和 长 期 口服 CTX 导致 的 膀胱 癌 。 

有 学 者 倡导 小 剂量 冲击 治疗 :500mg 静 滴 ,每 2 周一 
次 ,连续 3 个 月 ,随后 改 硫 唑 叹 聆 或 吗 替 麦 考 酚 酯 的 维持 治 
疗 。 该 法 与 大 剂量 冲击 疗法 相 比 ,两 组 患者 的 疾病 活动 度 前 
评分 均 有 明显 改善 ,疗效 无 明显 差异 ,但 小 剂量 冲击 组 的 不 
良 反 应 发 生 率 显著 低 于 大 剂量 冲击 组 。 

2) 环 孢 素 A(cyclosporine A,CSA) :是 一 种 非 细 胞 毒 
的 免疫 抑制 剂 , 可 特异 性 抑制 工 淋 巴 细胞 产生 IL-2 ,发挥 
选择 性 的 细胞 免疫 抑制 作用 。CSA 对 LN, 特 别 是 V 型 
LN 有 效 , 常 用 剂量 为 3 一 5mg/(kg。d) ,分 两 次 口服 。 用 
药 期 间 注意 监测 血压 、 肝 肾 功能 (包括 尿酸 ) 和 血 钊 等 ,有 条 
件 者 可 监测 血 药 浓度 以 便于 调整 剂量 。 若 血 肌 栈 水 平 较 用 
药 前 升 高 30% ,需要 减 药 或 停 药 。CSA 对 LN 的 总 体 疗效 
不 及 CTX 冲击 疗法 ,但 它 对 血液 系统 受累 患者 的 疗效 较 其 
他 免疫 抑制 剂 安全 。 

3) 吗 替 麦 考 琴 酯 ( 霉 酚 酸 酯 ,mycophenolate mofetil. 
MMF) :为 次 黄 味 叭 单 核 背 酸 脱氧 酶 抑制 剂 ,可 抑制 叮 叭 合 
成 途径 ,从 而 抑制 淋巴 细胞 活化 。 已 有 研究 证 实 MMEF 治 
疗 狼疮 性 肾炎 (lupus nephritis, LN) 有 效 ,能够 有 效 控制 代 
型 LN 的 活动 。 蕉 芋 分 析 也 证 实 MMEF 在 缓解 和 部 分 缓解 
SLE 疗效 上 等 同 于 CTX, 对 阻止 终 末 期 狼疮 性 彤 灾 发 生 . 
疗效 等 同 于 CTX。MME 肝 肾 毒性 小 ,对 卵 梨 功能 抑制 作 
用 小 ,不 增加 恶性 肿瘤 发 生 率 , 副 作用 总 体 低 于 CTX。 因 
此 .目前 推荐 作为 增殖 性 狼疮 性 消炎 (LN 下 型 .下 型) 首选 
用 药 之 一 。 常 用 剂量 为 1~~2g/d, 分 2 次 口服 ;病情 缓解 后 
药物 减 量 , 维 持 期 用 重 为 250 一 500mg/d。 需 注意 . 随 兰 药 
物 剂 量 的 增加 ,患者 继 发 感染 的 风险 亦 增加 。 

(3) 大 剂量 静脉 输 注 免 疫 球 和 蛋白 (IVIG) ;本 法 是 一 项 
强 有 力 的 辅助 治 或 免疫 抑制 
剂 治疗 无 效 、 合 并 全 和 SLE 患者 妊 有 扩 克 

旨 综 合 征 等 情况 者 。 方 法 为 400mg 《kg。d) 季 脉 滴 注 , 连 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


续 3 一 5 天 为 一 个 疗程 。IVIG 对 重症 SLE 有 救急 作用 ,为 
抢救 阁 得 先 机 。 它 不 仅 有 人 免疫 治疗 作用 ,同时 还 可 抵御 感 
染 , 能 在 一 定 程度 上 提高 患者 的 非特 异性 免疫 力 , 对 机 体 起 
到 保护 作用 。 可 能 的 作用 机 制 包 括 :封闭 单 核 -看 叹 细 胞 系 
统 及 B 淋 巴 细胞 ;清除 肾 组 织 免 疫 复合 物 ; 充 当 活 化 补体 
成 分 的 受 体 ; 与 循环 免疫 复合 物 或 感染 性 抗原 形成 不 溶性 
免疫 复合 物 等 。 

4. 狼疮 危 象 的 治疗 ”通常 采用 大 剂 旦 甲 泌 尼 龙 
《methylprednisolone, MP) 冲 击 治疗 ,同时 辅 以 对 症 支持 治 
疗 ， 目 的 在 于 挽救 生命 ,阻止 或 延缓 疾病 进展 ,改善 预后 。 
在 患者 顺利 度 过 危 象 期 后 ,应 按 重 型 SLE 进行 后 续 治疗 。 
甲 泼 尼 龙 冲击 疗法 的 具体 用 法 为 :MP 500 一 1000mg, 加 人 
5%% 葡 萄 糖 250ml, 缓慢 静脉 滴 注 1 一 2 小 时 ,每 天 1 次 , 连 
续 3 天 为 1 疗程 ,疗程 间隔 期 为 5 一 30 天 ,冲击 后 /间隔 期 
需 给 予 泼 尼 松 0.5 一 Img/(kg。d) ,冲击 次 数 和 间隔 期 长 
短 应 视 具体 病情 而 定 。MP 冲击 疗法 对 狼疮 危 象 的 疗效 立 
竿 见 影 ,但 通常 不 能 持久 ,因此 ,必须 联合 其 他 药物 (如 
中 CTX 冲击 疗法 等 ) 共 同治 疗 ,否则 病情 容易 反复 。 用 药 前 
后 党 注意 预防 感染 。 

5. 其 他 治疗 

(1) 来 氢 米 特 (leflunomide, LFM) :是 一 种 新 型 “多 环 
"免疫 抑制 剂 ,主要 通过 抑制 机 体内 细胞 及 体液 介 导 的 免 
疫 反 应 发 挥 作用 。 它 是 一 种 喀 啶 合成 抑制 剂 ,通过 活性 代 
澳 产 物 A77 1726 抑制 二 气 乳 清 酸 脱氧 酶 而 发 挥 作用 。 它 
入 钢 B 细胞 增殖 ,延缓 细胞 周期 ,有效 阻 断 各 种 炎症 刺激 
诱导 的 NFAB 激活 及 基因 表达 ,抑制 Thl 细胞 活化 ,促进 
Th2 细胞 分 化 ,抑制 外 周 血 单 核 细胞 外 渗 。 国内 临床 试验 
提示 ,来 氟 米 特 对 增生 性 狼疮 性 肾炎 有 效 , 先 予 每 日 Img/ 
(kg ' d),3 天 之 后 予 每 日 20~40mg 维持 。 来 氟 米 特 主要 
不 良 反应 包括 胃 肠 道 功能 亲 乱 、 高 血压 .脱发 . 粒 细胞 减少 
和 转氨酶 升 高 等 。 对 HBsAg 阳性 县 Child 分 级 也 级 以 上 ， 
酒精 性 肝 硬化 患者 需 慎 用 。 单纯 HBsAg 阳性 , 需 检 测 
HBV-DNA 和 肝 功 能 ,必要 时 服用 搞 病 毒药 物 治疗 。 
Kaa 生物 制剂 :疗效 较为 肯定 的 有 抗 CD20 单 抗 ,其 他 
疝 处 于 研究 阶段 的 生物 制剂 主要 从 以 下 几 方 面 入手 : 阻 断 
细胞 的 活化 和 TB 细胞 间 的 协同 作用 ;抑制 抗 dsDNA 
抗体 的 产生 和 沉积 ;抑制 补体 的 激活 和 沉积 ;调节 细胞 办 入 


产生 等 。 
























CD20 单 抗 : 利 妥 昔 单 抗 Crituximab,RTX，) 是 针对 
;淋巴 细胞 表 面 CD20 的 人 忆 霸 合 型 单 克 隆 抗体 , 它 可 与 
:B 细 胞 表面 的 膜 绰 白 CD20 特异 性 结 合 : 通过 补体 依 
组 胞 毒 作用 (CDC) 及 抗体 依赖 性 细胞 介 导 的 细胞 全 

川 (APCC 诱导 细 胞 出 亡 。SLE 患者 使 用 利 妥 此 单 re 
体内 成 染 B 细 胞 (包括 记忆 BB 细胞 ) 被 有 天 清除, 和 a 
革 成 减少 .外 周 血 循环 中 抗原 抗体 复合 物 含量 随 之 下 佬 和 
舍 从 而 得 到 缓解 . 国外 研究 已 证 实 . 利 妥 昔 单 抗 对 儿 i 
乌有 的 条 统 性 红旗 八 疮 ,很 疮 肾炎 ,狼疮 肺炎 、 狼 郊 导 至 的 看 
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小 板 减 少 性 紫 瘦 和 难 治 性 狼 闪 有效, 不仅 可 以 使 病情 得 到 
缓解 ,同时 还 可 抑制 自身 抗体 的 产生 。 近 年 来 ,国内 研究 也 
证 实 利 妥 普 单 抗 对 难 治 性 狼疮 ,尤其 是 狼疮 性 脑病 、 自 身 免 
疫 性 血小板 减少 有 效 , 有 望 成 为 新 的 SLE 诱导 缓解 药物 。 
应 用 利 妥 蔡 单 抗 前 , 需 排 除 患 者 有 无 乙肝 感染 , 若 HBsAg 
阳性 ,建议 合并 应 用 抗 病毒 药物 或 密切 监测 HBV-DNA 复 
制 率 和 肝 功 能 。 目 前 推荐 剂量 为 375mg/m’ ,联合 CTX 
500 一 1000mg ,每 周一 次 , 共 四 次 ;参照 药物 应 用 说 明 书 应 
用 ,用 药 前 1 小 时 ,服用 解 热 镇 痛 药 或 抗 组 胺 类 药物 ,静脉 
滴 注 甲 泌 尼龙 40mg, 整 个 治疗 过 程 震 静 脉 输液 汞 ,观察 有 
无 过 敏 反应 和 监护 血压 ,心率 与 呼吸 频率 ;根据 患者 病情 和 
一 般 情 况 可 以 调整 剂量 。 需 预 防 感染 ,既往 报道 临床 应 用 
最 重要 的 不 良 事件 是 严重 感染 ,包括 颅 内 、 肺 部 等 部 位 ,为 
真菌 、 组 织 胞 浆 病 、 耐 药 细菌 的 感染 ,最 终 导致 患者 死亡 。 

(3) 辅助 治疗 

1) 免疫 增强 剂 :使 SLE 患者 细胞 免疫 功能 恢复 正常 ， 
如 左旋 国 唑 、 胸 腺 素 和 转移 因子 等 ,可 作为 SLE 患者 预防 
和 治疗 合并 感染 的 辅助 用 药 。 

2) 血液 置换 :其 原理 是 除去 机 体 特异 性 自身 抗体 、 免 
疫 复合 物 及 参与 组 织 损伤 的 非特 异性 炎症 介质 (如 补体 、C 
反应 蛋白 和 纤维 蛋白 原 等 )， 改善 单 核 - 春 噬 细胞 系统 清除 
循环 免疫 复合 物 的 能 力 , 一 般 在 多 脏 器 损害 ,激素 疗效 不 明 
显 、 器 质 性 脑病 综合 征 ,全 血细胞 减少 及 急 进 性 肾炎 等 重症 
病例 进行 。 一 般 每 次 置换 1 一 1 51, 每 周 2 一 6 分 2 一 3 
次 进行 ,持续 2 一 3 周 。 该 法 对 急 重症 SLE 号 者 效果 显著 ， 
但 疗效 持续 时 间 短 , 且 价 格 昂贵 。 因 血 浆 置 换 后 可 有 "抗体 
反 跳 ” 现 象 , 故 应 于 代 偿 期 内 给 予 环 磷 酰 腕 以 巩 回 疗效 。 

3) 自体 干细胞 移植 :选择 对 象 为 难 治 性 患者 ,部 分 重 
症 患 者 或 难 治 性 患者 经 自体 干细胞 移植 ， 病情 获得 缓解 或 
减轻 。 目 前 不 推荐 为 常规 治疗 方案 ,有 条 件 时 可 视 患 者 具 
体 情况 选择 应 用 。 

4) 透析 疗法 与 肾 移 植 :晚期 肾 损害 病 例 伴 肾 功 能 衰竭 
者 ,如 -- 般 情况 尚好 ,可 进行 血液 透 件 腹膜 透析 ,以 改善 
氮 质 血 症 等 情况 。 怪 移植 需 在 肾 外 损害 静止 时 进行 ,用 杂 
局 肾 作 移植 ,2 年 存活 率 为 60% 一 65 入 ,万 体 肾 移植 为 




























40%~45%。 

5) 伴 发 抗 礁 脂 综合 征 的 治疗 :通常 辅 以 阿 司 丐 林 肠 溶 
片 100 一 300mg/d 口服 ,预防 动 .静脉 血栓 形 成 。 对 曾 有 血 
窒 形 成 者 ,应 使 用 华 法 林 防 止 复发 ,首次 剂 其 为 5~20mg， 
此 后 每 天 维持 量 为 2. 5 一 7. 5mg, 开 始 可 与 肝 或 低 分 子 基 
肝素 合用 , 待 华 法 林 发 挥 作 用 后 可 停 用 肝素 或 低 分 子 基 肛 
素 , 用 药 期 间 定期 检测 出 凝血 功能 ,调整 用 基 , 卓 标 是 使 加 
者 的 凝血 酶 原 时 间 延 长 宇 50%, 活 动 度 降 至 20% ~~30%， 
INR 维持 在 2. 0 一 3. 0。 

6) 缺 血 性 骨 坏 死 的 治疗 :早期 患者 应 尽量 减少 糖 皮质 
激素 用 量 , 保 护 关节 不 受 各 种 重力 ;并 可 试用 骨 入 减 太 术 。 
股骨 头 坏死 的 晚期 病例 岩手 术 治疗 - 








7) 中 医 中 药 ; 本 病 可 分 为 热 毒 炽 盛 . 阴 虚 血 虚 、 毒 邪 攻 
心肝 郁 血 冶 等 症 施 治 。 热 度 炽 热 型 相当 于 急性 和 亚 急 性 
病例 , 治 以 清热 解毒 \ 滋 阴凉 血 , 方 用 犀角 地 黄汤 (又 名 清热 
地 黄汤 加 减 ; 阴 虚 血 虚 型 相当 于 轻 度 活动 病例 , 治 以 养 阴 
补血 \ 凉 血 解毒 , 方 用 知 柏 地 黄汤 加 减 或 大 补 阴 丸 。 阴 阳 二 

见于 肾病 病例 , 治 以 滋 阴 壮阳 , 方 用 二 仙 汤 和 右 归 饮 加 
减 。 毒 纤 攻 心 型 见于 心脏 受累 病例 , 治 以 养 心安 神 , 气 血 二 
补 , 方 用 养 心 汤加 减 。 肝 郁 血 次 型 见于 肝 脾 肿 大 病例 , 治 以 
玻 肝 理气 、 活 血 化 六 通 络 , 方 用 遂 遥 散 加 减 。 


此 外 ,雷公 茧 制剂 . 红 茧 制剂 以 及 复方 金 荞麦 片 均 可 应 
用 ,特别 是 雷公 藤 制 剂 ,为 有 一 定 疗效 的 中 成 药物 。 华 山 医 


院 冯 树 芳 等 通过 实践 证 实 , 针 刺 亦 可 改善 乏力 、 关 节 痛 、 蝶 
形 红 斑 和 雷诺 现象 。 

8) 内 分 沁 疗 法 : 尚 有 试用 环 两 孕 酮 (cyproterone) ,省 
隐 亭 Cbromocriptine) , 达 那 只 (danazol) 及 他 莫 背 芬 (tamox- 
ifen) 治 疗 的 先例 ,具有 一 定 疗效 。 


1. 树立 乐观 情绪 ,正确 对 待 疾病 ,生活 规律 化 ,注意 劳 
逸 结合 。 

2. 去 除 各 种 诱因 ,包括 精神 刺激 .感染 和 和 刺激 性 外 用 
药物 等 。 

3 避免 日 光 曝 晒 和 紫外 线 等 照射 使 用 防 是 镍 利和 
衣物 。 需 注意 ,寒冷 和 X 线 等 过 多 暴露 也 可 引起 本 病 
加 重 。 

4. 避免 使 用 可 能 引起 药物 性 狼疮 的 药物 。 

5. 育龄 期 患者 应 注意 节育 。 活 动 期 患者 应 避免 妊娠 ， 
若 有 意外 妊娠 者 宜 早 作 治 疗 性 流产 。 
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第 四 章 ”类 风湿 关 太 炎 


Se 节 炎 (rheumatoid arthritis, RA) 是 一 常见 的 
以 关节 慢 府 变 为 主要 表现 的 全 身 性 自身 免疫 病 。 
类 风湿 关 ee E 要 侵犯 外 周 关 节 , 但 肺 心 、 神 经 系统 、 血 
液 、 眼 等 顺 织 亦 可 受 具 。 主 要 病理 变化 为 滑 腊 细胞 
增生 ,炎症 细 由; 浸润 .血管 器 形成 .侵蚀 人 软骨 及 虎 组 织 。 
清 膜 持续 炎症 导致 关节 结构 破坏 .畸形 和 功能 无 失 。 















姜 林 媒 


【流行 病 学 】 
类 风湿 关节 炎 几 乎 见于 金 世 界 所 有 的 地 区 和 各 a 
族 .各 地 成 人 年 发 病 率 约 为 (2~ -10 000. 趾 病人 数 芍 
才 界 总 人 号 的 1.0%。 在 某 些 人 群 中 如 北美 
人 是 在 我 国 约 为 0. 32 





ee 
高达 5.0H。 





.36 纺 。 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 

类 风湿 关节 炎 可 以 发 生 于 任何 年 龄 .但 多 见于 30 岁 以 
后 ,女性 高 发 年 龄 为 45~ 54 岁 ,男性 随 年 龄 增加 而 上 升 。 
女性 易 串 本 病 , 女 性 与 男性 乌 患 本 病 的 比例 为 3 : 1。 








【病因 了】 
类 风湿 关节 炎 的 病因 尚未 完全 闭 明 。 收 传 .激素 ,环境 
因素 等 均 参与 类 风湿 关节 炎 发 病 。 
(一 ) 遗传 因素 ”类 风湿 关节 炎 一 级 亲 届 家 族 年 发 病 
率 为 10%, 患 病 OR 为 4.4。 同 挛 双 生子 同 患 病 率 为 
21%~32% ,高 于 异 挛 双 生子 9% ,提示 遗传 因素 在 类 风湿 
关节 炎 发 病 中 的 重要 作用 。 近 年 来 全 基因 组 扫描 发 现 ， 
HLA-DR 和 HLA-DQ 与 类 风湿 关节 炎 有 关 。 与 类 风湿 关 
节 炎 易 感 性 相关 的 DR4 亚 型 有 DRBI * 0401、DRB]1 * 
0404、DRBL * 0405、DRB1 x 0408 和 DRB1* 0410。 不 同 种 
族 HLA-DRBI1 亚 型 存在 差异 。 我 国学 者 报道 .汉族 人 类 风 
湿 关 节 炎 患者 HLA-DR4 阳性 率 为 4 中 一 了 3 骂 , 正 常人 为 
14%~25%。HLA-DR4 阳性 者 患 类 风湿 关节 炎 的 相对 危 
险 性 是 阴性 者 的 5~7 倍 。 目 前 认为 与 类 风湿 关节 炎 相 关 
的 DR4 亚 型 B 链 第 三 高 变 区 70~74 位 点 氨基 酸 序列 为 高 
度 的 保守 型 , 称 之 为 “ 易 感 基因 ?或 "共同 表 位 >。HLA-DR4 
分 子 参与 致 病 抗原 肽 的 提 呈 , 且 DR4 阳性 者 关节 破坏 发 生 
早 ,关节 外 表现 多 ,预后 较 差 。 
DQ 等 位 基因 某 些 亚 型 增加 了 类 风湿 关节 炎 发 病危 

险 , 且 独立 于 DR; 另 一 方面 ,与 DR 连锁 亦 可 增强 类 风湿 关 
节 炎 易 感性 。 国 内 研究 提示 类 风湿 关节 炎 的 易 感 性 DR4/ 
DQA1* 0301、DR4/DQ Bl * 0401 基因 型 是 汉族 人 易 感 
基因 。 

| 感染 因素 支原体 、.EB 病毒 .细小 病毒 B19、 风 
次 病毒 .结核 杆菌 , 反 转 录 病毒 , 肠 病 毒 .细菌 等 都 曾 被 认为 
中 能 是 类 风湿 关节 痰 的 病原 体 ,但 是 迄今 未 能 在 浓 膜 组 织 
到 关节 积 液 中 获得 菜 一 确定 的 微生物 。 近年 来 研究 认为 某 
党 微生物 (如 反 转 录 病毒 ) 或 直接 结合 到 细胞 表面 .或 整合 
到 细胞 核酸 中 从 而 改变 了 细 胞 表面 抗原 成 分 ;或 微 生 物 ( 如 
pi ) 激 活 了 B 淋 巴 细胞 ;或 某 些微 生物 具有 与 机 体 相 

司 鸭 未 些 基 因 序 列 ; 或 微生物 作为 超 抗原 或 吉 接 激 江 - 
ie A > heed 起 抗原 或 直接 激活 免疫 
a : 二 和 类 风湿 关节 灾 忠 病 率 的 性 别 差异 :绝经 

期 间 病 而 好 A ee 二 同 的 期 的 男性 ;75% 串 者 姬 娠 

pt ee 入 燃 ; 口 服 中 
发病 中 的 甸 闻 作用 oie 



























高 















人 发 病 机 制 了 

类 风 混 关 节 类 是 在 易 感 基因 基础 二 ,出 环 境 玫 病因 去 
如 感染 等 启动 了 工 细胞 活化 和 自身 免疫 反应 .导致 上 涪 
pe, hi eh a 
胞 办 所, 自学 抗体 、 气 自由 基 大 遇 增 多 ; 导 和 多 了 关 入 组 织 的 
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炎症 损伤 、 滑 膜 增生 、 骨 和 软骨 的 结构 破坏 等 。 





类 风湿 关节 炎 外 来 的 抗原 可 能 是 某 些 病毒 和 细菌 等 向 


生物 的 致 病 性 抗原 蛋白 或 多 肽 ,例如 EB 病毒 gp110 糖 强 
白 .结核 分 枝 杆 菌 热 休克 蛋白 ,与 HLA-DRB1 * 0401 或 
* 0404 有 共同 的 氨基 酸 序列 ,通过 分 子 模拟 机 制 诱发 了 自 
身 免 疫 反 应 。 机 体 洪 在 的 自身 抗原 包括 HLA-DR 
(QKRAA) , 热 休克 和 蛋白、 变性 免疫 球 蛋 白 (IgG)、 卫 型 胶 
原 、gp39 软骨 抗原 、 和 蛋白 多 糖 等 致 病 抗 原 被 滑 膜 组 织 中 的 
A 型 滑 膜 细胞 、 树 突 样 细胞 、 巨 蜂 细 胞 等 看 咽 ,加 工 和 和 处理 ， 
激活 工 淋巴 细胞 ,并 在 局 部 释放 足够 量 的 IL-1,GM-CSF、 
TNF .7 干扰 索 等 细胞 因 子 ,诱发 了 关节 及 关节 外 一 系列 炎 
症 和 损伤 。 如 IL-l 促使 软骨 释放 前 列 腺 素 E。 和 血栓 索 区 
抑制 了 软骨 的 生长 和 修复 ;刺激 滑 膜 细胞 释放 纤 浴 了 酶 原 淫 
活 物 , 降 解 结缔 组 织 ; 还 可 激活 单 核 细 胞 , 滑 膜 细胞 分 泌 胶 
原 酶 和 前 列 腺 索 ,促进 了 滑 膜 组 织 破 坏 。 滑 膜 的 淋巴 细胞 
和 单 核 细胞 等 所 产生 的 碱 性 成 纤维 细胞 生长 因子 、 血 小 板 
生长 因子 、 肝 细胞 生长 因子 等 ,从 而 促进 血管 矣 的 形成 和 软 
上 骨 的 做 坏 。 

入 侵 抗原 同时 被 前 B 淋 巴 细胞 吞噬 并 呈 递 给 工 淋巴 
细胞 ,在 Th2 细胞 因子 IL-4、I1-5 的 促 发 下 ,使 前 了 细胞 增 
将 分 化 ,合成 抗 免 疫 球 蛋 白 抗体 类 风湿 因子 (rheumatic fac- 
tor, RF)。 在 关节 腔 内 形成 的 免疫 复合 体 沉 积 于 关节 软 悄 
表面 ,通过 经 典 途 径 激活 补体 ,从 而 刺激 促 炎 性 细胞 因子 的 
产生 和 免疫 损伤 。 如 巨 噬 细 胞 被 激活 后 释放 和 白细胞 趋 化 四 
子 .促使 中 性 粒 细 胞 在 关节 腔 内 集聚 ,释放 溶 酶 体 酶 ,胶原 
醴 和 超 氧 阴离子 等 炎 性 介质 ;刺激 软骨 细胞 ` 巨 噬 细 胞 、 滑 
腊 成 纤维 细胞 等 产生 蛋白 溶解 酶 类 金属 蛋白 酶 类 及 前 列 
腺 素 等 诱发 关节 炎症 反应 ,降解 胶原 和 蛋白 多 糖 等 软骨 细 
胞 基质 ,从 而 致 软骨 分 解 ,关节 结构 破坏 和 纤维 组 织 增生 。 

类 风湿 关节 炎 患 者 血浆 自由 基 增 多 ,而 清除 自由 基 能 
力 减 退 。 氧 自由 基 包 括 超 氨 阴离子 . 羟 自 由 基 等 ,可 与 多 开 
不 饱和 脂肪 酸 生成 烧 自 由 基 , 烷 氧 自由 基 , 烷 过 气 自 由 基 等 
脂性 自由 基 。 自 由 基 通 过 抑制 核糖 核 背 酸 还 原 酶 致 软骨 细 
胞 DNA 合成 减少 ,干扰 和 做 坏 了 软骨 细 胞 生成 。 高 浓度 
的 氧 自由 枯 参 与 做 坏 粗 面 内 质 网 、 核 蛋白 体 ,抑制 蛋白 聚 精 
合成 ,使 透明 质 酸 解 聚 软骨 基质 ;增加 尿 激酶 型 纤 溶 酶 原 激 
活 剂 ,间接 活化 基质 金属 蛋白 酶 ,降解 细胞 外 基质 ,或 通过 
超 氧 阴 离子 与 一 氧化 氮 生 成 过 氧 亚 硝 基 阴 离子 激活 基质 你 
属 蛋 白 酶 , 致 胶 原 蛋白 降解 ,并 形成 自身 抗原 ; 脂 质 过 氧化 
产物 与 蛋白 质 种 氨 酸 残 基 结合 ,使 其 具有 免疫 原 性 ,因此 请 
导 了 机 体 异 常 自身 免疫 反应 。 羟 自由 基 还 参与 了 炎症 介质 
前 列 腺 素 E: 的 合成 ,促进 关节 慢性 持续 性 炎症 。 

类 风湿 关节 炎 滑 膜 细 胞 .成 纤维 细胞 .淋巴 细胞 、 软 性 
细胞 的 凋 产 过程 均 存在 异常 。 类 风湿 关节 炎 滑 膜 细胞 增生 
活跃 .与 p53.Fas、FasL、Bax、Bcl2 等 表达 异常 和 体内 调节 
因子 失常 有 关 。 在 沿 膜 细胞 上 p53 过 度 表达 ,促使 RA 海 
懂 央 胞 增 年 活跃 ， 成 纤维 细胞 的 测 它 同样 与 p53, Fas、 
































Pcl-2 及 TGF-B 有关。 高 水 平 的 p53 能 增强 成 纤维 细胞 凋 
亡 , 而 生理 水 平 的 p53 则 抑制 成 纤维 细胞 凋 亡 (保护 细胞 )。 
类 风湿 关节 炎 患 者 体内 既 存 在 淋巴 细胞 凋 亡 增加 ,也 存在 
自身 反应 性 T、B 淋巴 细胞 增加 。Fas/FasL 及 CD40/ 
CD40L 在 T.B 淋 巴 细胞 凋 亡 中 起 重要 调节 作用 ,T 细胞 受 
基质 细胞 衍生 因子 la 保护 .对 Fas 引起 的 凋 亡 是 有 抵抗 性 
的 , 且 高 表达 Bcl 族 抗 润 亡 因子 ,B 细胞 将 亡 的 减少 与 线 粒 
体 凋 亡 抑 制 因子 增加 有 关 。 软 骨 细 胞 凋 亡 主要 由 一 氧化 氮 
NO) 诱导 ,Bcl-2 则 调节 软骨 细胞 的 分 化 表 型 。 

总 之 ,类 风湿 关节 炎 是 多 基因 关联 的 多 抗原 驱动 的 自 
身 免疫 反应 诱导 的 炎症 性 疾病 。 


【病理 】 

类 风湿 关节 炎 的 基本 病变 有 3 种 :@ 关 节 滑 膜 炎 :弥漫 
性 或 灶 性 淋巴 细胞 和 浆 细胞 浸润 .并 伴 有 淋巴 滤 泡 形成 ; 
@O 类 风湿 血管 炎 :血管 内 皮 细胞 增生 肿胀 . 管 腔 狭 窗 , 阻 塞 ， 
血管 壁 纤维 素 变性 .坏死 ,血管 周围 淋巴 细胞 及 浆 细胞 浸 
润 ;@ 类 风湿 结 节 : 结 节 中 央 为 大 片 纤维 素 样 坏死 灶 , 坏死 
灶 周 围 星 栅 栏 状 或 放射 状 排列 的 纤维 母 细胞 ,最 外 层 为 增 
生 的 毛细 血管 和 聚集 的 单 核 细胞 ,. 浆 细胞 及 淋巴 细胞 ,外 周 
由 纤维 组 织 包 绕 。 

(一 ) 关节 滑 膜 炎 ”疾病 的 早期 滑 膜 充血 ,水 肿 、 组 织 
变 得 朴 松 。 可 见 滑 膜 被 加 细 胞 可 脱落 ,表面 滑 膜 组 织 可 见 
坏死 及 纤维 素 渗 出 。 毛 细 血 管 增生 、 通 透 性 增高 , 故 有 较 多 
浆液 渗 人 到 关节 腔 内 。 急 性 期 可 见 中 性 粒 细胞 .淋巴 细胞 
利 单 核 细 胞 浸润 。 反 复发 作者 转 为 慢性 滑 膜 炎 , 滑 膜 细 胞 
增生 活跃 ,以 A 型 滑 膜 细胞 ( 巨 噬 细 胞 样 细胞 ) 增 生 较 B 型 
成 纤维 样 细胞 明显 ,细胞 层 增 厚 可 达 8 一 10 层 。 滑 膜 内 小 
血管 周围 有 大 量 淋巴 细胞 、 浆 细胞 及 单 核 细胞 浸润 , 旦 弥漫 
性 或 局 灶 性 滤 泡 。 新 生 血 管 和 纤维 组 织 增生 和 机 化 , 致 滑 
腊 不 规则 增 厚 , 表 面 形成 许多 小 绒毛 突入 关节 腔 . 尤 以 滑 腊 
nei 大 量 增 生 的 纤维 组 织 . 新 生 血 管 和 

















炎 性 细胞 形成 血管 妓 ,侵蚀 性 长 人 软骨 及 骨 表 面 . 致 人 
型 廉 烂 和 淡 疡 。 


人 的 滑 蜡 细胞 ` 巨 噬 细 胞 及 中 性 粒 细 胞 
性 细胞 释放 的 蛋白 多 粮 酶 利 胶 原 芋 进一步 降 生 基 
奈 中 的 蛋白 多 糖 和 胶 库 。 软 骨 下 骨 板 破坏 玉民 j} 质 下 松 多 在 
病变 反复 发 作 1 一 2 年 后 明显 可 见 , 严 重 者 可 引 E 骨 
折 。 滑 膜 炎 性 纤维 素性 渗 出 ,吸收 和 机 化 ,可 造成 关节 面 纤 

# 素 性 强直 、 骨 质 增生 和 钙 盐 沉着 ,关节 关节 


医 齐 


寺 















维 化 、 韧 带 肌 腿 松 弛 、. 贞 内 萎缩 事 缩 . 半 脱 位 等 关节 
也 j 形 。 

(二 ) 关节 外 表现 

1. 呼吸 系统 ”常见 类 风湿 结 节 、 弥 漫 性 问 质 性 肺 纤维 


化 ( 约 占 41%) ,胸膜 炎 ( 约 占 38%)。 
(1) 类 风湿 结 节 : 常 见于 胸 蜡 下 、 肺 实质 、 叶 间 阳 等 部 
位 。 多 见于 关节 病变 较 严 重 、RF 滴 度 较 高 的 患 省 。》 











第 四 章 ”类 风湿 关节 炎 


也 称 为 Caplan 综合 征 。 结 节 中 心 区 常 有 空洞 形成 。 

(2) 弥漫 性 间 质 性 肺 纤 维 化 :早期 改变 以 血管 细 支 气 
管 周 围 间 质 纤维 素性 渗 出 及 淋巴 细胞 浸润 为 特征 的 间 质 性 
肺炎 或 非特 异性 肺泡 炎 或 细 支 气管 炎 为 主 。 病 变 进 一 步 发 
展 可 致 毛细 血管 及 肺泡 区 广泛 纤维 化 , 细 支 气管 壁 增 厚 , 管 
腔 变 窜 ,肺泡 间隔 增 宽 、 扭 曲 , 肺 间 质 纤维 化 ,最 终 形成 蜂 
窝 肺 。 

(3) 胸膜 炎 : 胸 膜 上 可 见 类 风湿 肉芽 肿 。 

2. 心血 管 系统 “心脏 损害 发 生 率 为 35 只 ,其 中 心包 炎 
占 30 兴 一 40 中 ,心肌 炎 占 10 光 一 20% ,瓣膜 病变 占 3% ~ 
20 光 9 ,冠状 动脉 病变 占 15 兴 。 临 床 有 明显 症状 的 心包 炎 仅 
占 1 站 ,心包 液 为 渗 出 液 , 少 数 患 者 发 生 心 胜 压 塞 和 心包 缩 
窜 。 辩 膜 病 变 表现 为 非特 异 心 浴 膜 炎 ,在 辩 膜 环 和 基底 前 
可 有 细小 的 类 风湿 肉芽 肿 形 成 ,一 般 不 影响 为 膜 的 功能 
其 中 最 受 影响 的 部 位 是 主动 脉 狼 ,其 次 是 二 尖 瓣 。 心 肌 病 
变 多 为 局 灶 性 、 结 节 性 肉芽 肿 及 血管 炎 性 心肌 损害 。 

3. 神经 系统 ”类 风湿 血管 炎 、 肉 芽 肿 病变 及 滑 膜 肿胀 
增 厚 是 引发 脑 , 肴 购 , 周 围 神经 .自主 神经 等 损害 的 主要 病 | 
理 基 础 。 其 中 以 周围 神经 病变 和 颈椎 半 脱 位 引起 的 压迫 性 和 
消 髓 病 多 见 。 L 


【临床 表现 】 

60%% 一 70 中 类 风湿 关节 炎 患 者 缓慢 起 病 ,在 数 周 或 数 
月 内 逐渐 出 现 掌 指 关节 、 腕 关节 等 四 肢 小 关节 肿 痛 、 低 硬 ， 
8 路 一 15 兴 的 患者 可 在 某 些 外 界 因 素 如 感染 ` 劳 累 过 度 . 手 
术 、 分 群 等 刺激 下 ,在 几 天 内 以 急性 起 病 方 式 。 发 病 
乏力 食欲 减退 .体重 减轻 等 全 身 不 适 , 有 些 患者 可 有 1 
除 关节 表现 四 还 可 见 肺 ,心神 经 系统 .血液 . 腿 等 系 

(一 ) 关节 表现 ”典型 患者 表现 为 对 称 性 、 外 周 多 关节 
炎症 。 大 小 关节 均 可 侵犯 ,但 以 指 间 关 节 、 黎 指 关 节 \ 腕 关 
节 及 足 踊 关 节 最 常见 ,其 次 为 肘 、 肩 、 i 膝 、 绒 、 颈 身 及 钢 关 
节 。 远 端 指 间 关 节 ,将 柱 关节 极 少 受 所 。 病 初 可 以 是 单一 
关节 , 亦 可 呈 游 走 性 多 关节 肿 痛 。 受 累 关节 因 炎 证 充 
肿 哇 榨 形 肿 胀 (图 22-4-1)。 eb 炎 
i 为 上 
pe 网 洗 关 
计 间 较 长 : 超过 1 小 时 以 













统 受 























[Ee 
池 类 突出 的 临床 表现 ,入 





是 反映 关节 滑 膜 炎 一 个 指 
作成 和 不 认 侵 下 关 
组 织 . 报 终 可 导 竹 关 节 肌 内 时 


严重 影响 力 能 。 常 见 关 节 上 畸形 有 尺 侧 
缩 . 致 手 旷 癌 赔 侧 旋转 、 偏 移 , 手 指向 尺 侧 代 偿 性 
Eh 请 法 凡 侧 偏 移 ls 弛 严重 届 











位 ;有 时 、 肤 ,法 关 节 强 下 畸形 等 
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图 22-4-1 
近 端 指 间 关 节 校 形 肿胀 


类 风湿 关节 炎 





和 WB 


图 22-4-2 


类 风湿 关节 炎 
“ 物 横 " 样 鸯 形 


,二 ) 关节 外 表现 当 病 情 严 重 或 关节 症状 突出 时 易 
2 节 外 表现 。 受 累 的 脏 器 可 以 是 某 一 器 官 ,也 可 同时 伴 
有 多 个 内 脏 受 黑 , 受 黑 采 
ee 内 脏 受 累 ,受累 程度 也 不 同 , 故 其 临床 表现 不 其 
SS 
，。 放下 结 节 15%~25% 的 患者 伴 有 皮下 类 风湿 结 
曙 人 现在 类 风湿 关节 炎 的 任何 时 期 .大 多 见于 病程 晚 
风光 ek 
常 受 压 的 部 位 ,如 肝 关 节 应 嘴 突 附 
括 、 足 跟 册 Hl 于 a [3 po pe 大 
二 妥 攻 ,手掌 届 肌 妥 精 、 颇 关节 周 冉 等 。 结 节 大 小 在 
了 2~3em, 和 时 国 撒 或 卵 四 
第 见于 心包 胸膜 
出 现 受 损 册 
风流 关 和 ne 说 ,类 风湿 结 节 出 现 提示 类 
i . 炎 病 入 的 活动 ,但 有 叶 结 生 也 会 出 现在 关 闻 炎 好 
箭 时 :与 病情 发 展 和 关 全 表 现 不 一 和 EN 
2 肺 部 表现 包括 问 质 性 及 类， 
市 部 表现 “包括 间 质 性 肺炎 .出 


炎 利 类 网 混和 es jv 
炎 和 类 风湿 侍 腑 等。 和 胸膜 炎 常 见 二 
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i 间 质 纤维 化 ,胸膜 
动 期 ,广泛 的 胸 











筑 病 变 可 眉 起 少 至 中 等 全 闻 
时 全 全 中 这 全 胸水 , 常 为 出 液 5 
夜 ,RE 附和 虱 :。 补 
A ri 
1 乳 梭 脱 气 酶 均 
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发 间 质 性 肺炎 时 ,可 表现 为 干咳 乏力、 呼吸 困难 ,严重 者 可 
出 现 弥 漫 性 肺 间 质 纤 维 化 , 致 低 氧 血 症 和 呼吸 衰竭 。 类 风 
湿 尘 肺 发 生 于 从 事 矿 工 职 业 的 患者 。 

3. 心脏 表现 “类 风湿 关节 炎 可 伴 心 包 炎 ,心肌 炎 、 心 内 
膜 炎 和 心 瓣膜 炎 。 临床 上 有 了 明显 表现 的 心包 炎 很 少 ,大 多 发 
生 在 类 风湿 关节 炎 病 情 活 动 时 。 心 包 积 液 重 往往 较 少 , 渗 出 
液 特点 与 胸膜 炎 相同 。 极 少 数 患 者 可 发 生 心脏 压 塞 ;少数 病 
程 长 和 病 ; 坎 严 重 的 患者 可 出 现 缩 窄 性 心包 炎 ;3%~5% 患 者 
的 心 瓣 膜 上 可 见 类 风湿 结 节 , 超 声 心动 图 可 发 现 无 临床 上 症 
状 和 体征 的 患者 ,其 中 二 尖 准 最 常见 ,可 造成 辩 膜 功能 不 全 。 
冠状 动脉 病变 是 类 风湿 关节 炎 全 身 广 泛 血 管 炎 的 一 部 分 ,但 
冠状 动脉 炎 并 发 心绞痛 或 急性 心肌 梗死 者 罕见 。 

4. 神经 系统 表现 类 风湿 关节 炎 的 神经 系统 损害 表 
现 多 样 。 周 围 神经 纤维 病变 可 致 感觉 常 或 减退 ,肌肉 无 
力 和 鞭 缩 , 腕 管 综合 征 , 足 下 垂 。 疹 伪 病变 主要 是 类 风湿 结 
告 、 身 管 炎 致 的 养 艇 和 兰 神 经 根 受 压 表现 。 宕 枢 椎 半 
脱位 病变 最 常见 , 约 占 36%%, 可 见 颈 背部 疼痛 ,四肢 无 力 、 
竣 痪 其 至 突然 死亡 。 椎 基 底 动脉 受 压 可 引起 眩 尝 ,一 过 性 
脑 缺 血 ` 四 肢 和 无 力 等 不 适 。 类 风湿 关节 炎 脑 病 可 表现 为 脑 
血管 意外 、 脑 梗死 .蛛网 膜 下 腔 ! 1 血 及 痴呆 等 。 

5. 其 他 腿 部 损害 常 表现 为 干燥 性 角膜 炎 、 巩 膜 炎 、 
岗 腊 外 层 炎 等 ; 胃 肠 系统 出 现 食管 炎 、 骨 炎 、 淡 疡 等 ,多 与 治 
疗 药 物 不 良 反 应 有 关 。 16% 一 65% 的 患者 可 出 现 轻 至 中 等 
度 贫血 ,为 疾病 持 纪 活动 所 致 慢性 消耗 ,体内 蛋白 和 铁 代谢 
障 但 ,消化 道 失血 ， 炎症 介质 抑制 红 系 生成 等 有 关 。 
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【实验 室 检 查 了 

尚 缺 乏 特异 性 实验 室 诊 断 指标 ， 临床 上 常用 的 检查 方 
法 如 下 : 

1. 血 常规 病情 较 重 或 病 昌 长 者 ,红细胞 和 血红 蛋白 
有 轻 至 中 度 降低 ,贫血 大 多 属 正 细胞 、 正 色 素 型 , 约 25% 为 
缺 铁 性 贫血 。Felty 综合 征 患 者 可 见 全 血细胞 减少 。 

2. 血沉 和 C 反应 蛋白 “可 作为 判 断 疾 病 活动 程度 或 
病情 的 指标 。 在 类 风湿 关节 炎 活 动 期 ， 血沉 增 快 ,C 反 
应 熏 白 升 高 ;经 治疗 缓解 后 下 降 。 

3. 自身 抗体 ”可 检测 到 类 风湿 因子 ( rheumatoid 
factor: RE) ,. 抗 核 周 因 子 抗体 ( antiperinuclear factor, APF) 、 
抗 人 用 蛋白 抗体 (antikeratin antibody, AKA) , 抗 替 角 焦 白 微 





丝 焉 站 抗体 (antifilaggrin antibody) 、 抗 Sa 抗体 、 抗 RA33 
抗体 . 抗 卫 晶 胶 原 抗 体 、 抗 钙 绰 白 散 抑 索 抗体 等 自身 抗体 ， 
新 的 抗体 发 现 为 研究 类 风湿 关节 炎 的 发 病 、 斋 测 预 后 和 时 
期 诊断 提供 了 参考 。 

(1L) RF: 是 抗 人 JgG 分 子 Fe 片段 上 抗原 决定 狂 的 特 
RE 可 分 为 IJM 型 IgG 而 IgA 型 和 IgE 通 。 约 
| RF 阳性 .在 血清 


噶 抗 体 。 









70% 一 80% 类 风湿 关节 炎 患 誉 可 检测 名 
中 检测 到 的 RE 主要 是 芭 M 型 。Ig( RF 多 问 定 于 组 织 内 ， 






血 洁 中 较 少 .IgG RF 阳性 多 见于 有 类 风湿 结 入 ,类 风湿 自 





管 炎 以 及 Felty 综合 征 者 。 

除 类 风湿 关节 炎 外 ,RF 阳性 亦 见于 干燥 综合 征 、 系 统 
性 红斑 狼疮 .混合 性 结缔 组 织 病 、 多 发 性 肌 炎 、Grave 病 、 病 
毒性 肝炎 、 结 核 ,麻风 、 亚 急性 感染 性 心 内 膜 炎 等 疾病 ;此 外 
1% 一 5% 正 常人 也 可 阳性 。 但 正常 人 及 非 类 风湿 关节 炎 串 
者 RF 滴 度 低 , 且 很 少 有 IgG-RF 型 。 

(2) 瓜 氮 酸 相 关 蛋 白 抗体 :包括 抗 APF、AKA、 
filaggrin\ 抗 CCP 等 抗体 。APF 抗体 检测 的 底 物 为 人 类 和 蔡 
膜 上 皮 细 胞 ;AKA 采用 间接 免疫 荧光 法 以 大 鼠 食 管 上 皮 为 
底 物 检测 人 体 抗 角 蛋白 抗体 ; filaggrin 是 构成 真 核 细胞 骨 
架 细 丝 间 的 基质 蛋白 ,从 人 体 表皮 中 提取 filaggrin 抗原 以 
此 米 检 测 类 风湿 关节 炎 患 者 血清 中 的 AFA 抗体 。 目 前 研 
究 认 为 APF、AKA、 filaggrin 等 共同 技 作 用 位 点 主要 为 环 
扑 氮 酸 肽 , 故 又 称 之 为 瓜 氨 酸 相关 蛋白 抗体 。 荟 茜 分 析 显 
示 抗 CCP 抗体 诊断 类 风湿 关节 炎 敏 感性 为 77.3%(95%CI 
63.1%~~ 89.2%) ,特异 性 为 93. 85% (95% CI 85.5% 一 
98. 1%)。 抗 突变 型 瓜 斤 酸 波形 蛋白 抗体 (anti-mutated cit- 
rulline vimentin antibody,MCV) 其 抗原 为 波形 蛋白 经 由 酸 
醚 精 氨 酸 脱 亚 氮 酶 (PAD) 的 瓜 氨 酸化 ,使 该 蛋白 决定 复 
〈 瓜 氨 酸 ) 结 构 发 生 了 变化 ,与 CCP 抗体 相 比 较 , 特 异 度 和 
敏感 度 均 有 提高 。 

(3) 其 他 自身 抗体 :Sa 抗原 存在 于 人 体 的 正常 组 织 如 
脾 .胎盘 和 类 风湿 关节 炎 患 者 的 血管 滑 蜡 里 中 。 抗 Sa 抗体 
主要 为 IgG 型 ,多 出 现 于 疾病 的 头 几 个 月 , 故 可 用 于 早期 诊 
断 , 其 滴 度 与 病情 活动 性 有 一 定 相 关 性 。RA33 抗原 是 从 
HeLa 细胞 或 腹水 Ehrilich 瘤 细胞核 中 提取 ,用 于 检测 类 风 
湿 关 节 炎 患者 血清 中 抗 Sa 抗体 。 

4. 滑 膜 液 检 查 ” 类 风湿 关节 炎 的 滑 膜 液 徽 混浊 ,黏稠 
度 铵 低 , 滑 液 中 白细胞 升 高 ,一 般 为 5000 一 50 000/hl, 中 性 
粒 细胞 二 50%, 白 蛋白 二 40g/L, 透 明 质 酸 酶 过 lg/L, 镜 下 
可 见 巨 蜂 细胞 ,多 形 核 细胞 及 其 残 核 (Reiter 细胞 ) 。 

5. 关节 X 线 摄 片 ” 临 床 X 线 检查 常规 双手 (包括 腕 ) 
或 双手 相 加 双 足 相 检查 。 美 国 风湿 病 学 院 根据 X 线 所 见 
分 为 以 下 + 期 ， 

工期 :正常 或 关节 端 骨 质 政 松 。 

于 期 :关节 端 骨 质 牙 松 , 偶 有 关节 软骨 下 惠 样 破坏 或 骨 
侵蚀 改变 。 

几 期 : 昌 显 的 关节 软骨 下 绚 性 仇 坏 ,关节 间隙 锋 害 . 关 
节 半 脱位 等 畸形 。 

期 : 除 卫 、 王 期 改变 外 ,并 有 纤维 性 或 骨 性 强 卫 。 

6. 影像 学 CT 和 磁 共 振 (MRI) 
安 进 行 检测 。CT 有 助 于 发 现 平 片 本 显 示 的 时 期 崩 关 节 候 
蚀 、 关 闻 脱 位 ,如 齿 状 突 骨 侵蚀 、 管 柱 受 讨 、 股 骨头 脱位 等 政 





























变 。MRI 能 清 哮 地 显示 关节 内 透明 软 划 、 肌 妥 、 官 带 、 清 
让 


虐 . 悄 笑 结 构 收 变 等 ,能 早期 发 现 滑 膜 炎 、 稍 笑 水 串 、 肯 食 
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期 诊断 。 尽 管 MRI 被 推荐 为 临床 表现 不 典型 .诊断 不 明 
确 、 病 程 早期 患者 重要 的 检查 手段 ,但 是 MRI 对 软组织 和 
骨 钥 改变 具有 较 高 的 敏感 性 ,影像 学 特征 缺乏 特异 性 ; MRI 
检查 价格 较 高 ,不 利于 临床 普遍 开展 ; MRI 评价 无 公认 的 
标准 。 最 近 OMERACT(outcome measures in rheumatolo- 
gy) 就 有 关 MRI 测量 关节 炎 标 准 建立 了 国际 小 组 ,并 进行 
有 益 的 探索 。 关 节 超 声 可 以 显示 四 肢 关 节 滑 膜 、 肌 腿 、 骨 病 

变 , 有 利于 类 风湿 关节 炎 诊 断 和 病情 评估 ,具有 便捷 .安全 、 

价 廉 优势 。 缺 点 是 检查 者 需要 一 定 的 工作 经 验 , 评 价 缺乏 

可 行 的 .定量 的 标准 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1987 年 美国 风湿 病 学 院 (ACR) 提 出 类 风湿 关节 炎 的 
修订 诊断 标准 ,要 求 7 项 中 符合 4 项 可 诊断 为 类 风湿 关节 
炎 。 在 国外 该 标准 的 敏感 性 为 91% 一 94 汉 ,特异 性 为 
89%。 我 国 临床 试验 证 实 敏感 性 为 91 兴 ,特异 性 为 88 兴 。 

(一 ) 美国 风湿 病 学 院 修订 的 类 风湿 关节 炎 分 类 标准 
(1987 年 ) 

1. 晨 做 至 少 1 小 时 ( 宇 6 周 ) ; 

2. 3 个 或 3 个 以 上 关节 肿 ( 之 6 周 ): 

3. 腕 、 掌 指 关 节 或 近 端 指 间 关 节 肿 (之 6 周 ); 

4. 对 称 性 关节 肿 (三 6 周 ); 
5 
6 
ye 





. 皮下 结 节 ; 
. 手 X 线 片 改 变 (至 少 有 骨 质 疏松 和 关节 间隙 狭 罕 )， 
. 类 风湿 因子 阳性 ( 滴 度 >>1 : 32); 

符合 以 上 4 项 者 可 诊断 。 

2009 年 美国 风湿 病 学 会 (ACR) 和 欧洲 抗 风湿 病 联 盟 
(EULAR) 提 出 了 新 的 RA 分 类 标准 ( 表 22-41)。 该 标准 
包括 关节 受累 情况 .血清 学 指标 、. 滑 膜 炎 持 续 时 间 及 和 急性 时 
相反 应 物 4 个 部 分 ,4 个 部 分 评分 的 总 得 分 6 分 以 上 可 确 
诊 RA。 提 出 该 标准 的 目的 是 为 了 强调 类 风湿 关节 炎 早 期 
诊断 的 重要 性 。 通 过 早期 诊断 、 实 现 早 期 治疗 .达标 治疗 ， 
改善 思考 预后 .提高 患者 生活 质 熏 。 

(二 ) 判断 病 期 以 X 线 分 期 为 准 。 

(三 ) 类 风湿 关节 炎 功 能 分 级 标准 

1 级 :胜任 日 常生 活 中 各 项 活动 (包括 生活 自理 、 职 业 
和 非 职业 活动 )。 

了 级 :生活 自理 和 工作 , 非 职 业 活动 受 限 、 

亚 级 :生活 自理 和 工作, 职业 和 非 职业 活动 受 限 ， 

下 级 :生活 不 能 自 开 .无 失 工 作 能 力 。 

注 :生活 自理 包括 穿 胡 .进食 .沐浴 、 营 理 和 于 疝 所。 非 
职业 指 娱乐 和 (或 ?休闲 ,职业 指 . 作 、 上 












兰 、 持 家 。 


【鉴别 诊断 了 
类 风湿 关节 履 尚 无 特 
CCP 抗 体 和 六 


关节 炎 特 有 .在 临床 上 







验 室 涌 断 指标 , RW、 搞 
多. 伍 诈 正 类 风湿 
让 鉴别 





异 央 的 实 
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表 22-4-1 ACR/ EULAR 2009 年 RA 诊断 标准 
关节 受累 情况 得 分 (0 一 5 分 》 
受累 关节 数 ”受累 关节 情况 

中 、 大 关节 0 
2~10 中 、 大 关节 1 
l~~3 小 关节 2 
4~10 小 关节 3 
S10 至 少 1 个 为 小 关节 5 
血清 学 得 分 (0 一 3 分 ) 
RF 或 抗 CCP 抗体 均 0 
阴性 
RF 或 抗 CCP 抗体 至 少 2 
1 项 低 滴 度 阳性 
RF 或 抗 CCP 抗体 至 少 3 
1 项 高 滴 度 (超过 正常 
值 3 倍 以 上 ) 阳 性 
滑 膜 炎 持 续 时 间 得 分 (0~1 分 ) 
一 6 周 0 
之 6 周 1 
急性 时 相反 应 物 得 分 (0~1 分 ) 
CRP 或 ESR 均 正 常 0 
CRP 或 ESR 增高 
(一 ) 其 他 弥漫 性 结缔 组 织 病 系统 性 红斑 狼疮 


(SLE) 系统 性 硬化 病 (SSc) 、 混 合 结缔 组 织 病 (MCTD) 等 


其 他 结缔 组 织 病 可 以 以 对 称 性 多 关节 炎 为 首发 症状 , 且 RF 


也 可 以 阳性 ,早期 难 与 类 风湿 关节 炎 相 鉴别 。SLE 多 发 生 
于 青年 妇女 ,一 般 无 软骨 和 骨 质 破坏 ,全 身 症状 明显 , 常 有 
面部 红斑 及 内 胜 损害 ,多 数 有 将 脏 损害 ,出 现 蛋 白 尿 。 血清 
统 dsDNA 抗体 , 抗 Sm 抗体 阳性 有 利于 SLE 诊断 ;SSc 好 
这 于 20 一 50 岁 女性 ,手指 呈 腊 肠 样 改 变 , 伴 有 雷诺 现象 ,可 
有 张口 困难 、 面 具 脸 等 特殊 表现 ; MCTD 具有 多 项 风湿 病 
的 某 些 临床 表现 , 且 有 高 滴 度 的 抗 RNP 抗体 阳性 。 

,el 血清 阴性 脊柱 关节 病 (SpA) 是 一 种 与 类 风湿 
闫 站 燃 不同 的 将 柱 闫 闻 病 ， 多 见于 年 轻 男 性 , HLA-B， 
和 ee hd 为 主 , 肌 腿 端 炎 为 其 病理 特 征 | 
nt Ld PA 包括 强直 性 将 柱 炎 (AS) ` 赖 特 综合 征 、 银 居 
内 大 三 炎 . 肠 病 性 区 炎 、 反 应 性 关节 炎 等 可 参见 本 篇 
“在 清明 性 准 柱 关节 病 ”。 A 
(三 ) 骨 性 关节 炎 为 退行 性 骨 关 闻 闯 

全 以 后 , 随 年 龄 增加 患 病 i aiid i 





六 六 


人 本 关 闻 。 活 玛 时 疾 痛 加 重 , 常 伴 有 关 池内 * 味 
:RF - - 般 阴 性 。 关 节 X 线 检查 可 见 到 关 忆 边缘 彰 


增生 。 









(0) 风湿 热 ” 为 A 族 乙 弄 溶血 性 链球 菌 感 染 引 起 
多 见于 5 一 16 岁 , 发 病 前 1 一 2 周 发 热 . 咽 痛 ,此 后 出 现 膝 
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肘 、 肩 . 角 等 大 关节 游 走 性 肿 痛 , 血清 抗 链 球菌 溶血 素 *O” 
及 抗 链 激酶 阳性 。 一 般 无 关节 畸形 ,部 分 患者 有 心脏 炎 和 
心 座 膜 病 变 , 可 伴 有 环形 红斑 .皮下 风湿 结 节 和 舞蹈 症 。 

(五 ) 痛风 性 关节 炎 痛风 性 关节 炎 多 为 男性 患者 , 呈 
急骤 起 病 , 好 发 部 位 为 第 一 踊 趾 关节 ,炎症 局 部 红 、 肿 、 热 、 
痛 明 显 ,疼痛 剧烈 不 能 触摸 。 血 尿酸 升 高 (男性 之 7mg/d 
或 420 nmol/L, 女 性 >>357 nmol/L)。 慢性 患者 在 受累 关 
节 附 近 或 皮下 组 织 如 耳 轮 .尺骨 座 嘴 、 中 趾 等 部 位 有 痛风 
五 ,如 用 偏振 光 显 微 镜 检查 痛风 石 内 容 物 可 发 现 尿酸 钠 针 

{ 六 ) 成 人 Stil 病 (adult onset Still disease, AOSD) 除 
有 关节 症状 外 ,发 热 .反复 发 作 一 过 性 皮疹 、 肝 幅 淋 巴结 肿 
大 等 全 身 症状 明显 ,白细胞 一 般 高 于 15.0 x10/L, 分 类 中 
性 粒 细胞 增多 伴 核 左 移 , 各 种 病原 体检 查 阴性 , 抗 感染 治疗 
无 效 。RF, ANA 常 为 阴性 , 糖 皮质 激 迷 治疗 有 效 。 





治疗 目的 是 缓解 关节 症状 ,延缓 病情 进展 ,减少 残疾 发 
生 , 尽 可 能 维护 关节 功能 ， 以 改善 患者 的 生活 质量 。 

近 几 年 来 , 随 着 对 类 风湿 关节 炎 基 础 研究 的 深入 ,新 
型 便捷、 安全 而 有 效 的 药物 不 断 地 被 研发 和 临床 应 用 ,使 
得 类 风湿 关节 炎 的 治疗 “ 柳 暗 花 日 ”, 并 使 得 众多 患者 大 大 
获 益 ;使 得 人 们 对 类 风湿 关节 炎 有 了 全 新 的 认识 ,类 风湿 关 
节 炎 不 再 是 一 种 “不 死 的 癌症 ”, 它 将 是 一 个 可 以 治疗 ,可 以 
控制 病情 ,可 以 逆转 病情 ,可 以 杜绝 晚期 病变 ,并 且 通 过 医 
患 双 方 努 力 向 着 可 以 治 伪 目标 努力 的 疾病 。 类 风湿 关节 炎 
治疗 强调 早期 诊断 .早期 治疗 ,达标 治疗 和 严密 监测 ,以 此 
从 根本 上 改善 患者 不 良 预 后 ,提高 患者 生活 质量 。 

(一 ) 一 般 治 疗 急性 期 全 身 症 状 严重 ， 关节 肿 痛 明 
显 . 应 以 卧床 休息 为 主 ,并 保持 关节 于 功能 位 置 。 缓解 期 应 
尽早 开始 关节 功能 锻炼 ,运动 量 应 量力 而 行 循序 渐进 ,以 避 
免 长 期 忠 床 导致 肌肉 萎缩 、 关 节 强 直 。 应 适当 补充 营养 , 增 
加 优质 蛋白 和 高 纤维 素食 物 。 

(二 ) 药物 治疗 

1. 非 当 体 抗 炎 药 (NSAIDs) ”NSAIDs 通过 抑制 环 气 
化 能 (cyclooxygenase,COX) 减 少 前 列 腺 素 合 成 而 起 到 消炎 
止痛 的 作用 。 起 效 较 快 ,能 在 较 得 的 时 间 内 缓解 症 ,是 治 
疗 类 风湿 关节 炎 的 首选 药物 。NSAIDs 的 品种 很 多 ,包括 : 
@ 水 杨 酸 类 :阿司匹林 (aspirin)0.6~1.0g, 3 一 4 次 /天 
例 叫 噪 衍生 物 : 呆 唆 美 注 ( 消 炎 痢 .indomethacin)75nlg.2 一 
3 次 /天 ; 舒 林 酸 (sulindac)200mg,1 一 2 次 /大 ; 金 肉 酸 衍生 
物 : 布 洛 芬 (Cibuprofen)0.3 一 0.6g, 3 一 1 次 ?天 . 布 治 苏 





0.3g,2 次 /天 , 禁 普 生 (naprosyn)0.2 一 0. 4g， 2 一 3 次/ 天， 
辐 天 酸 类 :双人 级 苏 酸 (diclofenac)75mg,2 次 /天 : 呐 湿 兄 
2 片 .2 次 /天 ;加 中 叭 酮 类 : 安 妃 近 、 保 泰 松 :@@ 音 康 类 : 吡 罗 
音 康 (piroxicam) 20mg; 每 晚 1 次 淆 背 康 (meloxicam) 


7.5mg,1 一 2 次 /天 ;@ 昔 布 类 : 塞 来 音 布 (celecoxib) 100 一 













200mg,1 一 2 次 /天 。 

此 类 药物 可 同时 抑制 生理 性 前 列 腺 素 的 合成 ,削弱 对 
半 肠 番 膜 的 保护 作用 ,减少 肾 内 血 流 ,对 血小板 功能 也 有 影 
响 , 因 此 ,常见 的 不 良 反 应 有 恶心 .呕吐 、 上 腹 疼 靖 、 胃 黏膜 
糜烂 出 血 、 消 化 性 泪 疡 出 血 、 穿 孔 . 肾 功能 损害 .血小板 功能 
异常 .血细胞 减少 ,皮疹 、 转 氨 蓝 升 高 .哮喘 、 头 学 .头痛 等 。 
对 于 肾 功 能 减退 ,发 生 过 心血 管 不 良 计件 或 高 危 群 ,在 选 
用 NSAID 时 需 谨 慎 , 避 免 大 剂量 和 长 时 间 应 用 。 

20 世纪 90 年 代 初 研究 发 现 ,COX 存在 不 同 异 构 体 即 
COX-1、.COX-2 和 COX-3。COX-1 产生 的 花生 四 烯 酸 代谢 
产物 在 正常 状况 下 ,参与 调节 多 种 生理 功能 ,如 促进 胃 黏 腊 
合成 和 释放 前 列 腺 素 ,保护 胃 夭 膜 ,增加 肾 血 流 灌注 和 血 小 
板 聚 集 ;COX-2 则 产生 于 脂 多 糖 、IL-1、TNF 等 致 炎症 因子 
刺激 或 应 激 条 件 下 ,促进 局 部 炎症 反应 。 新 型 的 昔 布 类 药 
物 ( 如 塞 来 昔 布 celecoxib) 选 所 性 地 抑制 COX-2 生成 ,而 不 
影响 COX-1 的 水 平 ,在 发 挥 抗 炎 镇 痛 作 用 时 , 胃 肠 道 反应 
明显 减少 ,适合 道 不 良 事件 发 生 的 高 危 人 群 ,如 老年 

患者 以往 有 消化 道 溃疡 史 、 合 并 应 用 糖 皮质 激素 .凝血 功 

2. 糖 皮质 激素 “可 减轻 临床 症状 .但 长 时 间 使 用 可 引 
起 水 盐 代 谢 和 糖 .脂肪 、 看 白质 代谢 紊乱 ,严重 感染 等 不 良 
反应 。 在 发 生 下 述 情况 :如 急性 发 作 期 伴 有 发 热 , 多 关节 严 
重 肿 痛 应 用 NSAIDs 无 效 者 , 伴 有 严重 关节 外 表现 如 血管 
炎 、 心 包 炎 ,胸膜 炎 ,神经 系统 病变 、 重 度 巩膜 炎 、Felty 综合 
征 等 可 考虑 用 药 。 激素 的 用 旺 可 依据 疾病 的 严重 程度 和 病 
程 而 定 。 对 于 关节 慢性 炎症 ,药物 难以 控制 的 类 风湿 关节 
炎 激 素 宜 用 小 剂量 维持 ,一 般 泌 尼 松 为 5~10mg/d。 病 情 
产 重 者 短 时 间 内 可 给 予 中 等 或 大 剂量 ,取得 疗效 后 再 调整 
剂量 至 最 小 。 对 全 身 症状 已 控制 , 仅 留 1~2 个 关节 症状 较 
重 者 ,可行 关节 腔 内 注射 治疗 ,常用 制剂 如 醋酸 确 炎 松 -A 
每 次 2. 5 一 10mg 或 乙酸 倍 他 米松 每 次 1. 5 一 6. 0mg。 一 年 
关节 内 用 药 一 般 不 得 超过 3 一 5 次 。 最 近 有 文献 资料 提示 
星期 活动 性 类 风湿 关节 炎 短 时 间 内 口服 小 剂量 的 糖 皮质 激 
素 ( 相 当 于 泌 尼 松 5 一 10mg/d) 能 延缓 关节 侵蚀 ,尤其 是 早 
期 发 生 关节 侵蚀 患者 。 全 身 用 药 者 建议 每 天 加 服 负片 
1500mg, VitD 400~ 一 800IU 以 预防 上 骨 质 疏松 。 

3. 改变 病情 药物 ( disease-modifying arthritis drugs， 
DMARDs) ” 央 这 类 药物 起 效 时 间 比 较 晚 ,需要 3~6 个 月 。 
目前 认为 DMARDs 可 以 改善 患者 的 症状 .血沉 .及 早 使 用 
能 延缓 关节 骨 了 破坏 。 但 是 此 类 药物 常 有 各 种 不 同 的 毒 副 作 
用 ,应 密切 观察 ,定期 进行 实 3 查 。 

(1) 抗 症 药 (antimalarials) ;通过 改变 细胞 内 酸性 微 环 
境 稳 定 溶 酶 体 的 功能 ;抑制 由 PHA 诱导 的 TNF-asIFNY 
的 合成 .减少 自身 抗体 的 形成 和 淋巴 细胞 的 增殖 ,可 减少 类 
症 渗 出 ,减轻 关节 症状 ,提高 申 氨 蝶 叭 有 效 血 浓度 .对 早期 
和 轻 度 的 类 风 洛 炎 常 有 良好 的 疗效 。 常 用 的 抗 4 有 


侯 受 把 唑 和 硫酸 凑 基 氢 只 .用 法 是 倒 琶 氨 哗 4mg kg. 硫 酸 



































第 四 章 ”类 风湿 关节 炎 


羟基 氢 哗 6mg/kg。 常 见 不 良 反应 有 恶心 .呕吐 .血细胞 减 
少 、 神 经 肌肉 症状 ,心脏 毒性 ,长 期 使 用 可 造成 角膜 著 积 、 角 
膜 损害 、 视 网 膜 炎 , 严 重 的 可 引起 视力 减退 其 至 失明 。 因 
此 ,在 服药 期 间 , 应 定期 进行 眼科 检查 .一 旦 出 现 视网膜 病 
变 ,应 立即 停 药 ,并 服用 大 量 的 维生素 C、 硫 酸软 骨 素 、 所 化 
饺 等 促进 毛 哗 排泄 药物 。 

(2) 柳 氮 磺胺 吡啶 (sulfasalazine.SSZ) :能 抑制 白细胞 
移动 .降低 蛋白 溶解 酶 活性 ;抑制 多 种 细胞 因子 如 11L-6、IL- 
la\ILB 肿 瘤 坏死 因子 等 。 推 荐 剂量 为 1. 5 一 3. 0g/d。 常 
见 不 良 反应 为 骨 肠 道 和 神经 系统 ,如 恶心 .呕吐 、 腹 泻 、 头 
痛 、 眩 旦 等 ,其 他 还 有 皮疹 .男性 精子 数 减 少 和 骨 艇 抑制 等 。 

(3) 青 霉 胺 :可 使 RF 二 硫 键 解 聚 ,抑制 胶原 纤维 的 交 
联 , 抑 制 中 性 粒 细胞 及 工 淋巴 细胞 功能 .从 而 发 挥 免 疫 抑 
制 和 阻止 关节 破坏 作用 。 宜 从 小 剂量 开始 治疗 ,缓慢 加 量 
至 0. 25~0. 5g/d。 不 良 反 应 有 恶心 .呕吐 ` 口 腔 溃疡 、 味 觉 
异常 .血细胞 下 降 、 和 蛋白 尿 . 血尿 .重症 肌 无 力 ,偶尔 出 现 
Goodpasture 综合 征 。 

(4) 金 制剂 (gold salt) : 治疗 类 风湿 关节 炎 的 疗效 是 肯 | 
定 的 ,但 是 它 的 作用 机 制 还 不 清楚 。 有 研究 提示 可 能 抑制 ! 
免疫 球 蛋白 的 生成 ,抑制 抗原 诱导 的 炎症 反应 。 金 制剂 有 | 
口服 金 和 注射 金 两 种 。 注 射 金 常用 的 有 硫 代 苹果 酸 钠 金 
(aurothiomalate) 、 硫 代 葡 萄 糖 金 和 放射 性 胶体 空 金 (可 作 
关节 腔 内 注射 )。 口 服 金 制剂 金 诺 芬 (auranofin) 商 品名 为 
瑞 得 ,是 一 种 磷 化 氨 金 的 羟基 化 合 物 ,一般 剂量 为 每 日 口服 
6mg。 常 见 不 良 反应 有 皮疹 口腔 炎 \ 上 腹泻、 便 白 尿 、 全 血 细 
胞 减少 等 。 

(5) 甲 氨 蝶 叭 (methotrexate,MTX) :为 二 氧 叶酸 还 原 
酶 抑制 剂 , 可 使 细胞 内 叶酸 缺乏 ,干扰 核 蛋白 合成 ,从 而 抑 
制 淋 巴 细胞 增殖 和 炎症 反应 。MTX 治疗 类 风湿 关节 炎 的 
疗效 是 肯定 的 ,而 且 小 剂量 治疗 毒 副 反应 较 轻 ,因此 , 常 作 

治疗 类 风湿 关节 炎 的 首选 DMARDs。 用 药剂 最 为 7. 5 一 
25mg, 每 周一 次 ,口服 或 注射 。MTX 常见 的 不 良 反 应 包括 
恶心 .食欲 缺乏 、 口 炎 、 上 脱发. 骨 括 抑制 等 ,联合 叶酸 的 补充 
疗法 有 助 于 减轻 上 述 不 良 反 应 ,降低 MTX 的 停 药 率 。 
MTX 严重 不 良 反 应 包括 肝脏 损害 和 肺 部 病变 。 因 此 有 慢 
性 活动 性 乙 型 肝炎 ,酒精 性 肝病 等 肝脏 疾患 者 应 慎 用 ,对 
MTX 用 药 总 剂量 超过 1.5 一 2.0g 后 \ j 用 动能 ， 
必要 时 可 行 肝 活检 。 肺 部 病变 发 生 率 较 低 :与 使 用 剂 世 无 
关 . 一 旦 出 现 呼 吸 困难 、 低 氧 血 症 等 应 立即 停 药 ,对 辣 处 理 
和 应 用 糖 皮质 激素 治疗 。 

(6) 来 扼 米 特 (leflunomide) ;为 新 型 免疫 抑制 齐 , 系 中 
唑 类 衍生 物 。 经 口服 吸收 后 在 肠 壁 和 肝脏 逊 速 转化 为 
A77 1726 .在 体内 发 挥 免疫 调节 作用 。 作 用 宙 制 包括 以 下 
几 个 方面 :由 通过 竞争 抑制 二 氢 


















抱 的 信息 传导 :加 抑制 NF-r3 的 激活 , 
TNFE-aIL1L 的 表达 :抑制 抗体 的 产 











第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


治疗 类 风湿 关节 炎 取 得 了 良好 疗效 ,国内 多 中 心 研究 评价 
来 氟 米 特 与 MTX 随机 对 照 临床 试验 ,结果 显示 疗效 接近 
于 MTX。 常 见 的 不 良 反应 包括 : 腹 海 ,皮疹 、 白 细胞 减少 、 
肝 功 能 异常 .高 血压 等 。 

(7) 硫 哄 嗓 哈 (azathioprine, AZA): 是 6- 琉 菇 吗 
衍生 物 ,在 体内 干扰 嗓 哈 核 痛 酸 的 代谢 和 DNA 的 合成 , 故 
该 药 具有 抗 炎 效 能 ,减少 RF 的 生成 并 改善 病情 。 每 日 口 
服 剂量 为 1. 0 一 2. 0mg/kg。 但 不 良 反应 较 多 .为 非 首选 治 
疗 药物 。 常 见 的 不 良 反应 有 胃 肠 道 不 适 、 骨 伐 抑 制 . 肌 无 
力 、 肝 毒性 \ 流 感 样 症状 。 有 人 报道 AZA 应 用 于 脏 器 移植 
的 患者 有 诱发 淋巴 瘤 和 皮肤 癌 的 危险 性 。 

(8) 环 磷 酰 胺 (cyclophosphamide. CTX) :为 一 种 周期 
非特 异性 烷 化 剂 , 能 抑制 DNA 合成 ,抑制 各 种 细胞 增殖 ， 
特别 是 对 IL-2 依赖 的 某 些 免 疫 细 胞 。 常 用 剂量 每 日 口服 
1.0 一 2. 0mg/kg, 静 脉 注 射 为 200mg, 每 两 周一 次 。CTX 
的 不 良 反 应 较 大 ,是 非 类 风湿 关节 炎 治 疗 的 首选 和 常用 药 
物 , 当 出 现 严重 血管 炎 、 间 质 性 肺炎 等 严重 情况 时 可 选用 。 
常见 不 良 反应 包括 骨 肠 道 症 状 、 脱 发 . 骨 艇 抑制 .出 血性 膀 

(9) 环 孢 索 (cyclosporin, CsA): 作 用 于 CD47 早期 活 
化 过 程 ,抑制 IL-2 和 其 他 细胞 因子 的 分 泌 ,阻止 细胞 免疫 

在 类 风湿 关 入 炎 的 致 病 作 用 ;还 可 抑制 细胞 因子 诱发 的 BB 
细胞 活化 。 CsA 的 毒性 绞 大 ,最 突出 的 是 肾 毒 性 , 常 致 血 
清 肌 栈 升 高 和 近 端 籽 小 管 分 泌 功 能 障碍 。 其 他 还 有 肝 损 
害 , 骨 肠 道 不 适 、 皮 疹 、 高 血压 等 。 

(10) 雷公 苹 (tripterygium wilfordii) :为 卫 耶 科 尖 公 腾 
届 双 子叶 植物 ,具有 消 炎 解 毒 , 祛 风湿 功效 。 我 国学 者 经 多 
年 的 研究 发 现 ,雷公 际 能 减少 外 周 血 单个 核 细胞 产生 IgM 
和 6M-RF。 对 病情 经、 中 度 的 患者 治疗 效果 较 好 。 震 公 
茧 多 在 片 治疗 剂量 为 10 一 20mg,3 次 /天 。 主 要 不 良 反应 
包括 皮疹 、 口 炎 ,血细胞 减低 .股海 . 肝 功 能 异常 等 经 减 量 
成 对 症 处 理 后 可 消失 。 雷 公 蓝 对 男女 生殖 系统 有 影响 , 育 











龄 妇女 服药 后 出 现 月 经 奉 乱 .闭经 和 不 育 ,男性 号 者 精 子 数 
目 减少 和 活性 降低 , 故 对 未 婚 和 有 生育 需 求 的 男女 慎 用 
本 药 。 四 
四 ee 其 他 植物 药 ， 哄 癸 、 白 鸭 总 昔 等 可 单 用 或 联合 
- 线 药物 治疗 。 青 艾 碱 可 引起 皮 疾 .皮肤 将 痒 、 血 细胞 
减少 等 不 良 反应 。 有 哮喘 病史 、 再 生 障 但 性 贫血 者 慎 用 
i 4, 生物 制剂 ” 抗 肿 虹 所 于 因子 抗体 、 白 介 素 -1 受 体质 
者 ` 抗 白介素 -6 抗体 .CTLA4Ig 、 抗 CD20 抗 限 驶 全 有 制 
剂 已 在 临床 应 用 或 处 于 临床 试验 阶段 ,其 长 期 因 疗 必 i 
性 和 治疗 策略 还 有 待 进一步 的 临床 观察 pa 
(41 抗 炎 性 细胞 因子 的 生物 制剂 
1 肿瘤 坏死 因子 (tumor necrosis factor, TNFE) 持 
前 :包括 英利 普 单 琉 Cinfliximab)、 依 闭 下 泗 (et . 


河 达 术 单 抗 (adalimumab) 等 
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英利 昔 单 抗 是 人 民 合 的 
需 TNFe 单 点 隆 抗体 , 它 能 与 可 洲 镍 和 细胞 腊 才 而 的 
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TNF-a 高 亲和力 结合 ,从 而 使 TNF-a 丧失 生物 活性 。 用 
法 :每 次 3mg/kg, 第 0.2.6 周 以 及 以 后 每 8 周一 次 静脉 应 
用 。 依 那 西 普 是 一 种 完全 人 源 化 的 重组 可 溶性 TNFp75 受 
体 二 聚 体 融 合 蛋 白 .与 人 体内 源 性 的 可 溶 体 相 似 ,能 与 
血浆 中 可 溶性 TNF-a 和 细胞 膜 表面 的 TNF-a 高 亲和力 结 
合并 中 和 其 作用 , 且 可 以 和 TNF-B 结合 。 用 法 :25mg, 皮 
下 注射 ,每 周 2 次 。 阿 达 木 单 抗 是 完全 人 源 化 的 单 克隆 
TNF 抗体 。TNF 插 抗 剂 可 抑制 滑 腊 细胞 增生 ,减少 软骨 
细胞 .纤维 细胞 和 软骨 细胞 释放 基质 金 居 蛋 白 酶 ,抑制 滑 腊 
细胞 .内 皮 细胞 . 巨 噬 细 胞 释放 前 列 腺 索 , 阻 止 炎症 细胞 的 
移动 和 聚集 ,减少 IL-1、IL-6 和 IJL-8 释放 ,能 缓解 关节 炎症 
症状 和 防止 关节 破坏 。 有 研究 证 实 TNF 捕 抗 剂 与 MIX 
合用 较 单 独 用 MTX 疗效 好 。 目 前 推荐 在 两 种 DMARDs 
(其 中 之 一 为 MTX) 充分 治疗 后 无 效 或 不 时 受 的 患者 中 
使 用 。 

TNF 持 抗 剂 最 主要 的 不 良 反 应 为 感染 ,包括 结核 杆菌 
感染 真菌 感染 、 机 会 感染 和 细菌 感染 。 因此 ,该 类 药 不 可 
应 用 于 现时 感染 者 .TNF 持 抗 剂 均 有 增加 结核 杆 茵 感染 或 
复 燃 的 报道 ,在 我 国 患者 中 应 用 前 需 排 除 结核 和 潜在 结核 
感染 , 筛 查 乙 型 肝炎 病毒 , 若 有 感染 5 震 抗 病毒 治疗 。 伴 有 
充血 性 心力 衰竭 者 和 有 神经 脱 角 精 病史 者 不 宜 应 用 。 其 他 
如 上 呼吸 道 感染 皮疹. 肝 功能 损害 、 腹 演 等 不 良 反应 也 有 
报道 ,但 都 较 轻 微 。 此 外 是 注射 部 位 反应 或 注射 后 过 敏 表 
现 ,严重 的 出 现 过 敏 性 休克 ,呼吸 困难 等 。 

2) 白介素 -1 受 体 持 抗 剂 (IL-1Ra) : 苓 茶 分 件 提示 重组 
11Ra(anakinra) 治 疗 疗效 不 及 包括 TNF 撒 抗 剂 在 内 的 其 
他 生物 制剂 。 

3) 抗 IL-6 受 体 单 克 隆 抗 体 :为 完全 人 源 化 的 抗 IL-6 
受 体 的 单 克隆 抗体 (atlizumab) ,在 治疗 类 风湿 关节 炎 的 临 
床 试验 中 证 六 治疗 有 效 ,用 法 :4~-10mg/kg, 每 4 周 1 次 。 

(2) 去 也 细胞 治疗 :B 细 胞 在 类 风湿 关 节 炎 发 病 中 起 
着 重要 作用 ,B 细胞 被 活化 可 合成 类 风湿 因子 等 自身 抗体 
直接 化 关节 损伤 和 引起 关节 外 表现 ;B 细 胞 尚 可 提 呈 抗 
原 ;参与 激活 CD4 - 工 细 胞 克隆 增殖; 分 泌 炎 症 细胞 内 子 
如 TNE-a, 促 进 炎症 反应 等 。 近 人 年 来 有 报道 称 抗 CD20 单 
抗 在 难 治 性 类 风湿 关节 炎 患 者 中 应 用 效 得 病情 缓解 ,因此 ， 
去 B 细 胞 治疗 有 可 能 并 成 为 治疗 类 风湿 关 节 炎 的 新 的 

1) 利 妥 背 单 抗 ( 美 罗 华 ,rituxan): 是 人 局 檬 合 的 抗 
CD20 单 克隆 抗体 , 它 包含 人 IgG1 和 上 鼠 可 变 区 Kappa 恒定 
区 。CD20 为 前 卫 细 胞 和 成 熟 B 细胞 上 表达 的 一 种 抗原 ， 
应 用 利 妥 普 单 抗 能 暂时 性 去 除 CD20 8 细胞 亚 群 。 和 常见 
的 不 良 反 应 包括 血小板 减少 发热、 皮疹 、 轻 度 低 血 压 、 无 症 
状 率 性 期 前 收缩 。 

2) B 淋 臣 细 胞 刺激 物 (B lymphocyte stimulator, 
BlyS): 包 括 BAFF、TALL 1. JHANK、TNFSF13B 等 , 均 
为 285 氨基 酸 的 肿瘤 坏 死因 子 CTNE) 家 族 . 能 特异 性 刺激 



















































也 淋巴 细胞 活化 。 

(3) 抑制 工 细胞 活化 生物 制剂 CTLA4 (cytotoxic 工 
lymphocyte antigen-4) 表 达 在 活化 的 工 细 胞 表面 ,CTLA4- 
Ig(abatacept) 为 CTLA4- 人 IgGl 的 Fc 段 的 融合 蛋白 ,能 抑 
制 共 刺激 分 子 CD28 和 B7-1/B7-2 活化 工 细胞 的 第 二 刺激 
信号 ,因而 可 抑制 工 细 胞 活化 。 建 议 用 于 DMARD 充分 治 
疗 无 效 以 及 TNF 抑制 剂 治疗 失败 后 。 用 法 :10mg/kg 静 
脉 输 注 ,每 周 1 次 。 

5. 干细胞 移植 ”自体 干细胞 移植 可 以 改善 关节 症状 ， 
下 降 RF 滴 度 。 疗 效 通常 可 持续 24 个 月 ,但 易于 复发 。 有 
报道 称 干细胞 移植 后 复发 的 患者 滑 膜 炎 较 移植 前 减轻 ,也 
易于 药物 控制 。 

(三 ) 外 科 治 疗 ”根据 不 同 的 病 期 施行 不 同 的 手术 .。 
单 关节 炎 、 大 关节 类 为 主 时 可 行 病变 滑 膜 切除 术 。 对 中 晚 
期 患者 由 于 关节 骨 受 到 破坏 ,在 切除 滑 膜 后 ,还 需 行 关节 清 
理 术 、 骨 矫正 术 、 关 节 成 形 术 或 人 工 关 节 置 换 术 等 。 

(四 ) 辅助 治疗 “应 用 理疗 ( 热 浴 、 蒸 气 浴 、 药 浴 等 ) 按 
靡 , 体 疗 . 日 常生 活活 动 训练 和 职业 技能 培训 等 ,以 改善 血 
液 循环 .使 肌肉 放松 ,消退 肿 、 痛 ,促进 关节 肌肉 功能 恢复 。 

(五 ) 联合 用 药 ”根据 患者 病情 采取 不 同治 疗 策略 。 
常用 的 方案 包括 金字 塔 方案 、 下 台阶 方案 、 上 台阶 方案 、 锯 
齿 形 方 案 等 。 病 理 生 理 研究 结果 显示 类 风湿 关节 炎 在 病 初 
两 年 内 进展 是 最 为 明显 的 ,特别 是 高 滴 度 RF 或 抗 CCP 抗 
体 、.HLA-DR4 阳性 、 多 关节 受累 者 ,建议 对 于 这 一 类 疾病 
活动 度 高 ,关节 侵蚀 高 危 忠 者 应 早期 积极 应 用 DMARDs 
治疗 ,采用 两 种 或 两 种 以 上 慢 作 用 药物 联合 治疗 已 成 为 国 
内 外 学 者 的 共识 。 常 用 的 联合 治疗 方案 包括 甲 亿 屿 怜 与 产 
毛 蜂 、. 申 氨 炙 叭 与 柳 氨 磺 胶 吡 啶 . 甲 贷 蝶 叭 与 青 霉 腕 , 甲 氨 
蝶 叭 加 TNF 持 抗 剂 等 。 临 床上 应 全 面 评价 和 分 析 患 者 病 
情 , 制 订 个 体 化 综合 治疗 方案 。 

(六 ) 疗效 评价 和 临床 缓解 标准 “疗效 评价 通常 采纳 
美国 风湿 病 协 会 制订 的 ACR20、ACR50 和 ACR70, 以 28 
个 关节 计数 法 评价 关节 疾病 活动 性 (DAS28 评分 )。 
ACR20 定义 为 压痛 及 肿胀 关节 数 有 20 站 改善 以 及 下 列 5 
项 中 至 少 3 项 有 20% 改 善 :疼痛 VAS 评分 .4 体 状 况 
的 医师 评价 VAS 评分 .疾病 总 体 状 况 的 患者 评价 VAS 评 
分 .HAQ 评分 .CRP 或 ESR。ACR50 和 ACR70 采用 相同 
的 标准 分 别 定义 为 50% 及 70% 的 改善 。 

DAS28 评分 ; 





2 





全 





DAS28 王 -0. 56X sqrt(t28)+0. 28X sqrt(sw28) 
十 0, 70XLn(ESR)]X1.08+0. 16 





得 分 委 2.6 定义 为 疾病 缓解 ,全 2. 6 一 3. 2 为 轻微 活动 ， 


3.2 一 5.1 为 中 度 活动 .二 5.1 为 疾病 严重 活动 ( 注 :{ 为 
关节 压痛 数 ,.sw 为 关节 肿胀 数 )。 


1999 年 ACR 临床 缓解 标准 如 下 : 
1 以 售 时 间 小 于 15 分 钟 ， 
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二 
器 


过 
. 无 关节 痛 ( 通 过 问 病史 得 知 ); 
. 活动 时 无 关节 压痛 或 疼痛 ; 
软组织 或 妥 藉 无 肿胀 ; 

6. 红细胞 沉降 率 ( 魏 氏 法 ):; 女 性 二 30mm/1h, 男 性 
=20mm/1h, 

至 少 达到 以 上 6 项 中 的 5 项 ,并 持续 至 少 2 个 月 ,日 无 
血管 炎 、 心 包 炎 、 胸 膜 炎 、 肌 炎 或 无 法 解释 的 近期 体重 减轻 

该 缓解 指标 要 求 严 格 , 尽 管 通过 临床 积极 治疗 也 很 少 
有 患者 实现 此 标准 , 且 与 影像 学 缓解 .患者 生活 质量 改善 缺 
乏 良 好 相关 性 。2011 年 ,ACR 和 EULAR 基于 循 证 医学 证 
据 提 出 了 新 的 缓解 标准 ,该 标准 与 X 线 进展 .HAQ 有 良好 
的 相关 性 。2011 年 ACR/EULAR 类 风湿 关节 炎 缓 解 
定义 : 

基于 临床 指标 的 定义 如 下 : 

在 任何 时 候 , 患 者 必须 满足 如 下 所 有 条 例 : 

压痛 关节 数 乏 1; 肿胀 关节 数 志 1; 患 者 总 体 评分 二 1 
(0~10) I 

基于 指数 的 定义 如 下 : i 

在 任何 时 候 , 患 者 的 SDAI 评 分 3.3( 注 :SDAI=SJC 
十 TJC 二 PtGA 十 CRP(mg/dl) ,SJC 为 肿胀 关节 数 ,TJC 为 
压痛 关节 数 .PtGA 为 患者 对 疾病 总 体 评价 )。 
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【预后 】 

10%~20% 类 风湿 关节 炎 患 者 疾病 快速 进展 . 存 !1 一 2 
年 内 发 展 成 严重 残疾 。 还 有 10 吧 患者 病情 较 轻 ,能 自行 
缓解 。 大 部 分 患者 表现 为 慢性 反复 发 作 。 若 早期 积极 的 
治疗 ,可 使 80% 以 上 患者 病 。 一般 来 说 ,类 风湿 轩 
子 阴 性 、 起 病 时 症状 明显 、HLA-DR+ 阴性 的 患者 预后 较 
好 。 类 风湿 关节 炎 的 主要 结局 是 残疾 , 它 严 重 影 响 趾 者 
生活 质量 ,对 家 庭 和 社会 造成 严重 的 经 济 负 担 。 在 类 风 
湿 关 节 炎 自然 病程 中 ,5~10 年 致 残 率 为 603 130 年 
的 致 残 率 为 90%。 寿命 缩短 10~15 年 ,而 伴 关节 外 表现 
者 的 5 年 生存 率 仅 为 50%。 因此 .进展 性 类 风湿 关节 炎 被 
看 做 入 期 淋巴 瘤 ,三 支 冠 状 动脉 病 灾 有 相似 严重 预后 的 
疾病 。 

特殊 类 型 的 类 风湿 关节 炎 : 

1. 缓和 的 血清 阴性 对 称 性 关节 炎 伴 目 陷 性 水 肿 综 合 
征 (syndrome of remitting seronegative symmetric synovitis 
with pitting edema,RSsPE) ”是 一 种 病因 末 明 的 特殊 类 型 
的 关节 炎 ,好 发 于 老年 男性 ,基本 病理 改变 为 洲 膜 炎 , 以 屈 
伸 肌 胁 稍 滑脱 的 炎 :。 临床 表现 为 对 称 性 腕 关节 、 
届 肌 腿 舌 及 手 关节 疾 : 伴 竹 背部 回 陷 性 水 肿 , 妈 侧 



























时 \ 户 、 镶 \ 肤 . 课 及 是 关节 区 可 受 紧 ,RE 于 性 ,对 疾 舍 体 搞 
炎 药 反应 佐 , 小 剂 旺 鳍 度 质 激 过 


2. Feliy 综合 征 ”类 风湿 关节 炎 笠 发 时 ,有 蝗 星 、 淋 巴结 
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人 贫血 .白细胞 减少 和 血小板 减少 称 之 为 Felty 综合 

。 本 综合 征 少 见 , 约 占 类 风湿 关 节 炎 加 者 的 1%。 常 发 
itt 关节 炎症 
明显 .特别 是 中 老年 患者 。 肝 脾 中 等 度 肿 大 , 常 有 脾 功 能 亢 
进 和 肝 硬 化 临床 表现 , 脾 切 除 常 只 能 收 到 暂时 效果 。 其 产 
生 的 原 内 可 能 为 类 风湿 血管 炎 累 及 肝 脾 、 脾 功能 亢进 或 存 
在 抗 血细胞 抗体 。 分 子 生物 学 研究 发 现 , 伴 有 Felty 综合 
征 的 患者 HLA-DR4 阳性 率 明显 升 高 。 

3. 回 纹 型 风湿 病 (panlindromic rheumatism,PR) ”有 学 
者 也 称 之 为 复发 性 风湿 症 , 为 反复 发 作 性 关节 及 关节 周转 
组 织 红 、 肿 、 热 , 痛 , 疼 痛 往 往 较 剧烈 而 无 法 行走 ,症状 在 数 
小 时 内 可 达 高 峰 ,每 次 在 数 小 时 至 数 天 内 出 现 或 消失 。 多 
表现 为 膝 、 腕 、 肩 . 手 等 小 关节 炎症 ,可 有 手指 、 腕 关节 或 肌 
胁 处 皮下 结 节 , 但 发 热 等 全 身 症状 不 常见 ,发 作 间 际 期 无 任 
何 症 状 。 可 伴 有 血沉 升 高 ,50% 忠 者 RF 呈现 阳性 , 滑 膜 液 
检查 表现 为 非特 异性 急性 炎症 反应 ,无 结晶。 多数 患者 反 
复发 作 自 行 缓解 ,30% 一 40% 患 者 病情 演变 为 典型 的 类 风 
温 关 节 炎 。 
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附 : 幼年 特 发 性 关节 炎 
孙 利 徐 虹 
幼年 特 发 性 关节 类 (juvenile idiopathic arthritis, JIA) 
是 儿童 时 期 一 种 常见 的 结缔 组 织 病 , 以 慢性 关节 炎 为 主要 
特点 ,并 伴 有 全 身 多 系统 受累 “是 造成 小 儿 关节 残疾 和 失明 
的 主要 原因 。2001 年 国际 风湿 病 联盟 提出 并 修订 了 JIA 
的 分 类 ,取代 了 欧洲 命名 的 “幼年 慢 必 性 关节 炎 ” 和 美国 命名 

的 “幼年 类 风湿 关节 炎 ”。 

JIA 是 指 16 岁 以 前 起 病 , 持 续 6 周 或 6 周 以 上 的 单 关 
节 炎 或 多 关节 炎 。 关 节 类 定义 为 : 关 节 肿 胀 ， ay "或 大 在 

下 列 天 你 中 的 两 机上 两 页 以 上 活动 受 @ 
:全 关节 表面 皮 温 





LA 高 并 除外 其 他 疾病 





JILA 分 为 七 个 类 型 .依据 为 ; 患 病 开 始 蛋 个 月 是 否 存 在 


全 身 症 状 以 及 受累 关节 的 数量 。 不 同类 型 JIA 的 临床 表 
型 、 和 疗 原 则 不 完全 相同 。 





〖 病 因 、 发 病 病 机 制 及 病理 】 

尽管 在 遗传 学 .病理 学 及 分 子 生 物 学 诸 方面 取得 了 许 
多 进展 ,但 JIA 的 病因 至 今 仍 不 清楚 。 虽 然 病 理 以 关节 病 
变 为 主 ,但 全 身 其 他 部 位 结缔 组 织 亦 可 受累 。 受 累 关节 呈 
ed 类, 早期 关节 滑 腊 充血 \ 水肿、 滑 膜 积 液 

多 , 滑 膜 增 生 形 成 绕 毛 状 突出 于 关节 腔 中 ; 炎症 继续 发 
让， ae 维 组 织 及 附近 的 肌 妥 、 腿 鞘 炎症 ; 滑 
膜 绕 毛 状 增生 可 波及 关节 软骨 缘 , 形 形成 血管 矣 ,软骨 被 吸 
收 , 坎 骨 下 骨 被 侵蚀 ; 随 之 关节 面相 互 粘连 ,关节 腔 为 纤维 
组 织 所 替代 ,引起 关节 间隙 狭 窒 。 





【临床 表现 了 

(一 ) 全 身 型 JIA 关节 类 起 澳 急 又 ,并 伴 有 明显 的 全 
身 症状 。 典 型 的 弛 张 热 , 持 续 超过 两 周 ,至 少 合并 以 下 症状 
之 一 , 易 消散 的 皮 疗 (发 热 时 出 现 ,体温 下 降 后 消退 ), 淋 巴 

引 肿 大 、 多 浆 膜 炎 、 肝 牌 肿 大 等 。 关 节 炎 症状 多 数 在 发 病 时 
出 现 ,可 为 多 或 少 关节 炎 ，, 发 热 时 加 剧 , 热 退 后 减轻 或 缓解 ， 
也 可 在 急性 发 病 数 月 后 出 现 。 

(二 ) 少 关节 型 JIA 发 病 高 峰 在 6 岁 之 前 ,多 见 女 
童 , 是 ]IA 最 常见 亚 型 。 在 发 病 初 6 个 月 内 二 4 个 关节 受 
累 。 如 果 况 程 这 6 个 月 ,关节 受累 数 之 4 个 ,定义 为 扩展 型 
少 关节 型 ;病程 中 持续 过 4 个 , 则 定义 为 持续 型 少 关节 型 。 
大 关节 为 好 发 部 位 , 常 为 非 对 称 型 ;其 次 为 小 关节 如 里 领 关 
节 、 颈 椎 关节 等 。 最 常见 的 关节 外 表现 为 虹膜 睫 状 体 炎 , 约 
20%~30% 患 儿 发 生 温 性 虹膜 睫 状 体 炎 ,可 造成 视力 障碍 
甚至 失明 ,但 部 分 患 儿 眼 睛 发 红 及 野 光 等 表现 并 不 明显 , 仅 
在 常规 裂隙 灯 检 查 中 发 现 。 

(三 ) 多 关节 型 JIA(RF 阴性 ) Re 发 病 
最 初 6 个 月 ,受累 关节 守 5 个 ,RF 阴性 受累 关节 呈 对 称 
性 或 非 对 称 性 ， 二 同时 记 及 大 并 小 关节 ,以 带 疾 指 闻 尖 闻 最 
易 受 累 , 其 次 为 颈椎 及 下 领 关 节 。 

(四 ) 多 关节 型 JIA(RF 阳性 ) 典型 的 关节 炎症 状 表 
现 为 渐进 性 、 对 称 性 的 多 关节 受累 ,多 累及 手 部 的 小 关节 。 
关节 受累 情况 与 成 人 类 风湿 关节 炎 相 似 , 但 可 多 达 30 个 以 
上 关节 受累 。 病 初 可 能 伴 有 低热 , 约 10 吧 的 患 儿 可 出 现 类 
风湿 结 节 ,常见 于 肘 关 节 周转。 本 型 关节 加 状 较 重 ， 节 终 名 
半数 以 上 发 生 关节 强直 及 轩 形 ,影响 关节 功能 。 

(五 ) 银 悄 病 性 关节 炎 兼 有 关节 类 和 银 届 病 ,或 关节 
类 兼 具 以 下 至 少 两 条 : 指 ( 中 ) 炎 、 指 甲 异常 (2 个 以 上 指甲 
凹陷 或 指甲 松动 )、. 一 级 亲属 有 银 悄 病史 。 银 导 病 皮 损 可 晓 
于 关节 炎 多 年 发 生 。 关 节 炎 受累 总 数 少 ,多 为 非 对 称 性 .大 
小 关节 均 可 受累 , 足 由 病变 较 手 指 关节 更 为 显著 。 

A 附着 点 相关 性 关节 炎 以 此 定义 取代 了 幼年 强 


及 血清 有 阴性 附着 点 合 征 。 男 童 多 见 .6 














岁 以 上 起 病 , 有 家 族 易 感 性 ,与 HLA-B': 显著 相关 。 以 胜 入 
关节 、 硝 柱 和 四 肢 大 关节 的 慢性 炎 连 为 主 。 附 着 点 炎 为 此 型 
特征 性 表现 , 院 骨 下 韧带 、 跟 骨 肌 肿 、 插 入 跟 骨 的 距 妥 膜 是 最 
常 受累 的 部 位 。 病 初 关 节 炎 以 对 称 或 非 对 称 鞠 关节 类 、 膝 关 
节 炎 、 踩 关节 炎 为 主 ,而 券 柱 很 少 受累 ,部 分 患 儿 可 能 逐渐 进 
展 为 类 似 成 人 强直 性 消 柱 类 的 颖 丹 关 节 灾 和 半 柱 类 。 

(七 ) 未 分 化 JIA 指 不 完全 符合 上 述 任何 一 型 JIA 
关节 类 的 诊断 标准 或 别 除 标准 或 同时 具有 以 上 某 型 关节 类 
表现 之 一 者 。 


【实验 室 检 查 和 辅助 检查 】 

本 病 缺 乏 特 异 的 实验 室 诊断 指标 。 活 动 期 可 有 轻 、 中 
度 贫血 ,血沉 增 快 ,C 反 应 蛋白 增高 。 全 身 型 ]IA 可 表现 为 
周围 血 白细胞 明显 增多 、 中 性 粒 细 胞 计数 增高 及 血小板 效 
增高 。 重 症 患 儿 可 有 三 系 血细胞 效 下 降 , 肝 酶 异常 ,血清 铁 
蛋白 增高 ,凝血 功能 异常 等 。 血 清 抗 核 抗体 、.RF、 抗 CCP 
抗体 、HLA-Bo; 与 临床 分 型 及 特殊 临床 表现 有 关 , 应 定期 跟 
科 检 查 , 及 早 发 现 并 腊 睫 状 体 炎 。 

六 线 检查 :早期 无 明显 骨 质 改变 ,仅见 关节 附近 软组织 
肿胀 ,随后 出 现 骨 质 跤 松 、 骨 膜 政 坏 、 骨 尘 性 变 、 关 节 腔 狭 罕 
等 。CT 及 MRI 分 辩 率 较 高 ,可 早期 发 现 轻 微 病 变 。 


16 岁 以 前 起 病 ,不 明 原因 关节 肿胀 持续 6 周 以 上 ,可 
除外 其 他 疾病 的 上 述 各 型 表现 者 。 


【鉴别 诊断 】 
需 与 感染 性 疾病 (化 肤 性 关节 炎 、 肖 右 炎 、 结 核 等 )、 肿 
瘤 性 疾病 (白血病 恶性 肿瘤 、 状 柱 上 位 等 ) 及 其 他 结缔 组 织 





疾病 (风湿 热 川 崎 病 ,系统 性 红 班 狼 郊 等 ) 相 鉴别 。 
治疗 】 


JIA 治疗 原则 为 缓解 辣 痛 和 炎症; 减少 或 延缓 肖 、 关 节 
破坏 ;及 时 评估 疗效 和 治疗 的 副作用 。 

(一 ) 药物 治疗 

1. 非 当 体 类 抗 炎 药 (NSAIDs) 

(1) 茶 普 生 :15~20mg/(kg，d), 每 天 2 次 。 
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(2) 布 洛 芬 :30 一 40mg/(kg。d) ,每 天 3 一 4 次 。 

(3) 双 氨 芬 酸 钠 :] 一 3mg/(kg。d) ,每 天 3 次 。 

2. 缓解 病情 药物 (DMARDs) 

(1) 传统 药物 

1) 甲 氨 蝶 叭 :首选 ,每 周 10~15mgy/m? ,每 周 1 次 ,可 
口服 。 皮 下 或 肌 内 注射 利用 度 优 于 口服 。 

2) 神气 碳 腕 吡啶 :30~50mg/(kg。d) ,每 天 2 次 。 

3) 来 氛 米 特 :美国 风湿 病 学 会 2011 年 JIA 治疗 建议 
中 ,推荐 来 氛 米 特 用 于 高 度 活 动 和 中 度 活动 伴 不 良 预 后 因 
素 的 多 关节 型 JIA 治疗 。 来 氛 米 特 维持 剂量 依 体重 而 不 
同 ,体重 小 于 20kg 为 10mg:, 隔 日 服用 ;体重 20 一 40kg 为 
l0mg/d; 体 重大 于 40mg 为 10 一 20mg/d 服 用。 

4) 冀 基 氛 唑 :5 一 6mg/(kg。d) ,分 次 或 顿 服 。 

(2) 生物 制剂 

1) 肿瘤 坏死 因子 持 抗 剂 : 包 括 依 那 西 普 、 英 夫 利 车 单 
抗 和 阿达 木 单 抗 ,儿童 最 常用 的 是 依 那 西 普 , 剂 量 为 
0. 8mg/(kg。w) ,分 1 一 2 次 皮下 注射 。 

2) IL-1 受 体 持 抗 剂 :anakinra 多 运用 于 全 身 型 JIA。 ee 

3) 11-6 受 体 单 克隆 该 体 :tocilizumab 临床 试验 显示 | 
对 全 身 型 JIA 效果 明显 。 | 

3. 糖 皮 质 激素 ”主要 用 于 全 身 型 JIA 患者 ,小 尼 松 
1 一 2mg/(kg。d) ,分 次 ,最 大 剂量 为 60mg/d。 若 合并 巨 噬 
细胞 激活 综合 征 , 需 大 剂量 甲 强 龙 冲击 ,15 一 30mg/(kg， 
d) ,最 大 剂量 为 1g 每 天 ,连用 3 天 。 

(二 ) 理疗 ”对 保持 关节 活动 和 肌 力 极为 重要 。 根 据 
具体 情况 选 泽 锻炼 方式 或 夹板 固定 等 手段 ,防止 发 生 关 节 


加 


【预后 】 

本 病 病 程 迁延 可 达 数 年 。 除 少 关节 型 J1A 外 ,其 余 各 
型 大 多 数 需 要 药物 维持 以 控制 疾病 活动 ,特别 是 JIA 多 关 
节 型 (RF 阳性 ) 患 者 如 不 能 有 效 控 制 疾病 活动 ,可 造成 严 
重 关节 时 形 甚 至 残疾 。 少 关节 型 ]IA 患者 发 生 慢 性 虹 腊 






睫 状 体 炎 的 概率 高 于 其 他 亚 型 .特别 是 小 年 龄 女童 。 腿 
部 表现 多 隐匿. 且 与 关节 活动 不 平行 ,应 及 时 诊治 以 狗 
失明 、 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


第 五 革 


成 人 斯 蒂 尔 病 是 一 种 病因 未 明 的 .以 长 期 间歇 性 发 热 、 
一 过 性 多 形 性 皮疹 ,关节 炎 或 关节 痛 、 咽 痛 为 主要 临床 表 
现 ,人 有 周围 血 白细胞 总 数 及 粒 细胞 增高 和 肝 功 能 受 损 、 淋 
巴结 肿 大 ,胸膜炎 等 多 系统 受累 的 临床 综合 征 , 自 Wissler 
(1943 年 ) 首 先 报 道 后 ,Fanconi(1946 年 ) 相 继 描 述 , 因 其 临 
床 表现 酷似 败血症 或 感染 引起 的 变态 反应 , 故 称 为 
Wissler-Fanconi 综合 征 。 国 内 在 1964 年 命名 该 病 为 ” 变 应 
性 亚 败血症 ”,1995 年 以 来 的 文献 报道 病例 约 500 例 , 未 报 
道 的 病例 更 多 ,所 以 该 病 并 不 少见 。 开 述 两 命名 亦 已 相继 
被 国际 及 国内 所 废 用 , 现 统一 称 之 为 成 人 斯 蒂 尔 病 ,或 更 确 
切 地 称 为 成 人 起 病 斯 蒂 尔 病 (Cadult onset Still disease， 
AOSD) 。 

有 认为 本 症 是 一 种 介 于 风湿 热 与 幼年 型 特 发 性 关节 炎 
之 间 的 变 应 性 疾病 ,与 幼年 特 发 性 关节 炎 全 身 型 (Still 病 》 
极 相 侯 。 也 有 认为 可 能 是 类 风湿 关节 炎 的 基 个 临床 阶段 或 
是 其 一 种 临床 变异 型 。 但 经 长 期 观察 ,大 多 患者 不 遗留 关 
节 强 直 、 吵 形 等 后 遗 症 。 








【病因 和 发 病 机 制 】 

发 热 是 AOSD 突出 的 临床 症状 ,在 寻找 病因 时 ,发 现 
AOSD 与 感染 有 某 种 联系 。20 世纪 70~80 年 代 先后 从 
a )SD 患者 齿 模 中 发 现 了 链球 菌 ,从 血清 中 检测 到 箱 萄 球 
菌 A 人 复合 物 、 那 尔 森 菌 抗体 、 链 球菌 溶血 索 O 抗体 以 及 副 
流感 病毒 ,腮腺 炎 病 毒 `. 风 疙 病毒 .所 细胞 病毒 、 微小 病毒 
B19 ` 丙 型 肝炎 病毒 等 病毒 抗体 。 提示 AOSD 可 能 与 感染 
有 关 , 但 末 能 到 得 一 臻 结果。 尽管 AOSD 临 床 表 现 酷 似 细 
乔 性 败血症 ,但 是 几乎 所 有 被 诊断 的 患者 病原 学 检查 a 
明 性 。 人 在 临床 上 ,党 试 采用 不 同 的 抗生素 或 抗 病毒 如 ; 
不 能 到 得 疗效 。 国 此 ,AOSD 已 被 公认 为 是 - -种 |: 












察 到 在 接种 乙 脑 , 修 伤 风 、11 
中 疫 前 后 ,可 以 诱发 AOSD 发 病 , 提 示人 感染 嚼 不 是 AOSD 的 
不 质 ,位 是“ 些 病原 体 可 能 参与 或 始 动 了 AOSD 的 发 病 








共和 痢 床 香 狠 反 应 求 看 ,AGOSD 的 发 病 是 对 其 生化 疾 搞 


汉人 


成 人 斯 蒂 尔 病 


邹 和 建 





原 的 过 度 应 激 状态 或 免疫 激 车 状态 ,表现 为 : 

4) 细胞 免疫 异常 :在 AOSD 活动 期 ,患者 血清 开 - 
18 .JIL1、sIL2RJIL6、IL8 及 TNFrc 水 平 显著 高 十 缓解 期 
和 正常 对 照 组 .其 中 IL- 18 被 认为 是 AOSD 发 病 中 的 关键 
细胞 因子 。 这 些 细胞 因子 的 增 出 现 皮疹 及 血沉 、 
C 反 应 蛋白 、 铁 蛋白 和 抗 糜 蛋 白 茸 升 高 等 一 致 ,说 明 有 大 
显 单 核 细 胞 被 活化 :活动 期 AOSD 患者 血清 中 工 细胞 受 体 
73 表 型 阳性 细胞 (TCR 7y8T cells) 和 中 性 粒 细胞 Fe-YR Ia 
和 FeyR 加 a 分 子 表达 增多 .被 激活 的 这 些 免疫 活性 细胞 
不 仅 产生 大 量 促 炎 性 细 胞 因子 ,有 些 细胞 还 具有 细 胞 毒 


用 。 
晤 免疫 复合 物 增 加 :部 分 AOSD 患者 ,特别 是 反复 
发 作 E 迁 延 的 AOSD 患者 有 免疫 球 蛋白 增 商 ， 多 数 为 
IgG, 也 可 以 是 IgM 或 lgA 增 高; 某 些 AOSD 皮 损 处 可 见 到 
免疫 复合 物 损伤 的 表现 。 

(3) 淋巴 结 种 大 及 骨 血 粒 细胞 增生 :淋巴 结 肿 大 可 以 
是 致 病 微生物 感染 或 炎症 刺激 反应 。 AOSD 淋巴 结 活检 可 
表现 为 反应 性 淋巴 结 炎 、 坏 死 性 淋巴 结 炎 和 大 量 生发 中 心 
形成 ;AOSD 骨髓 检查 可 见 浆 细胞 岛 或 ” 里 血 现象 ”提示 
AOSD 体内 存在 对 某 些 抗原 免疫 激 巷 的 现象 。 

站 19895 年 White 提 t 1 超 抗原 (superantigen,SAg) 的 概 
念 以 来 ,许多 人 研究 提示 , AOSD 发 病 可 能 与 趋 抗原 关系 密 
切 , 遗 传 背景 在 AOSD 发 病 过 程 中 也 起 到 一 定 的 作用 。 


立 上 月 针 


ys. 












〖 病 理 】 

皮 损 活 组 织 检查 显示 真皮 胶原 纤维 水 肿 ， 毛细 血管 周 
围 中 性 粒 细 胞 ,淋巴 细胞 和 效 细 胞 温润。 关节 消 膜 让 厚 水 
肿 . 细 胞 增 耕 ,血管 增生 ,内皮 细 胞 肿胀 ,淋巴 细胞 和 浆 细 胞 
浸润 ,纤维 蛋白 沉积 。 浅 表 淋 巴结 病理 提 泵 为 非特 异 慢性 
炎症 。 全 身 症状 严重 者 的 局 检 结果 证 实在 患者 内 脏 ( 肾 、 心 
等 ) 有 省 粉 伴 变 。 









【临床 表现 了 


浮 女 均 可 发 病 - 以 20 一 10 岁 发 病 康 地 高 , 约 占 70 六 





一 般 起 病 急 又 , 主要 表现 为 ; 

(一 ) 发 热 ” 星 弛 张 热 型 .多 在 39C 以 上 ,一 日 内 体温 
Ws, 偶 见 高 热 稽 留 数 日 。 无 明显 感染 的 毒 血 
连 症 状 。 发 热 持续 1~2 周 后 自行 消退 , 热 退 后 犹如 常人 ， 
间歇 1 周至 数 周 后 复发 。 热 程 绵延 可 数 月 ,有 的 甚至 数 年 
至 10 余年 。 

(二 ) 皮 疙 ”整个 病程 中 几乎 所 有 患者 会 出 现 皮疹 , 常 
随 发 热 出 现 , 皮 疹 可 * 忽 现 "短暂 存在 旺 一 过 性 , 随 热 退 
而 消散 。 皮 疹 的 显现 常 为 发 热 的 先兆 。 发 热 和 皮疹 是 本 症 
最 为 突出 的 临床 表现 。 皮 疹 的 特点 为 反复 发 作 性 ,多 形 性 
及 多 变性 ,分 布 于 躯干 和 四 肢 . 也 可 见于 面部 。 皮 疹 的 形态 
以 散在 的 点 状 和 小 片 红 斑 、 斑 丘疹 为 多 见 , 可 呈 猩 红 热 样 、 
麻疹 样 , 革 麻疹 样 ,多 形 红 斑 . 环 状 红斑 、 结 节 红 斑 等 多 种 表 
现 。 消 退 后 常 不 留 痕迹 或 偶 有 轻微 色素 沉着 。 

(三 ) 关节 肌肉 症状 ”90% 以 上 患者 有 关节 炎症 状 ,以 
累及 大 关节 为 主 ,如 膝 、 肝 、 腕 、 躁 、 识 关节 等 ,也 可 侵犯 指 
《 趾 ) 、 肛 椎 等 关节 。 表 现 为 关节 压痛 ,疼痛 ,肿胀 较 轻 且 少 。 
一 般 无 明显 上 骨 质 措 这 些 症状 在 发 热 时 发 作 或 加 剧 , 持 
续 数 天 到 数 周 后 自行 缓解 ,多 数 恢 复 正 常 ,个 别 病 例 可 遗留 
关节 变形 。 约 80% 患 者 有 肌肉 疼痛 。 

(四 ) 淋巴 结 肿 大 半数 以 上 有 全 身 淋巴 结 肿 大 ,以 儿 
童 病 例 为 常见 。 多 见于 颈 部 、 腋 下 和 腹股沟 处 ,境界 清楚 无 
压痛 。 累 及 肠系膜 淋巴 结 时 ,可 致 急性 腹痛 . 易 误 诊 为 急 腹 
钙 , 有 种 大 淋巴 结 在 热 退 时 可 随 之 缩小 。 

(五 ) 其 他 表现 ” 喘 痛 常见 ,为 本 病 较 具 特征 性 的 临床 
表现 之 一 。 而 心脏 病变 中 以 心包 炎 为 常见 , 且 多 伴 胸 膜 炎 
(多 浆 膜 腔 炎 ). 偶 可 合并 心肌 炎 。 约 半数 患者 有 肝 脾 肿 大 ， 
质 软 无 压痛 , 热 退 后 可 缩小 。 反 复发 作者 .少数 患者 可 发 生 
内 脏 淀 粉 样 变 , 累 及 肾脏 则 出 现 蛋 白 尿 和 水 肿 , 严 重 者 出 现 
肾病 综合 征 乃 至 尿 畜 症 。 神 经 系统 累及 可 出 现 脑膜 刺激 症 
状 及 脑病 的 表现 ,如 头痛 ,呕吐 、 抽 描 、 脑 将 液压 力 增高 及 脑 
电网 改变 。 


























【实验 室 检查 】 

急性 发 作 或 发 热 时 ,患者 白细胞 总 数 均 增高 ,一 般 在 
〈10 一 20) X 1087/L, 基 至 可 高 达 50X10? /1 者。 分 类 中 性 粒 
细胞 增多 、 尽 左 移 。 我 们 的 临床 病例 分 析 提 示 ,中 性 粒 细胞 
比例 升 高 诊断 价值 高 于 白细胞 数 , 尤 其 是 比例 高 于 80 兴 。 








入 病 着 可 出 现 经 到 中 度 贫血 , 常 为 低 色 素性 。 肯 血 检查 显 
示 粒 细胞 增生 , 旋 质 有 毒性 颗粒 及 空 泡 ,提示 感染 性 骨髓 


象 。 血 沉 明 显 增 快 .即使 在 泵 发 热 期 或 间 砍 期 亦 然 ; 血 培养 
阴性 ;患者 血清 铁 玛 白 和 精 化 铁 蛋 和 白 比 值 下 降 对 诊断 
AGOSD 有 重要 意义 。 血 清 铁 蛋白 水 平 与 病情 活动 旦 正 相 
关 , 因 此 不 仅 有 助 寺 本 病 的 诊断 -评价 病情 酒 
程度 及 药物 治疗 效果 。 其 他 
异性 。 类 风湿 办 于 多 为 阴性 
期 阁 lgG 可 增高 .血清 CC 肥 应 线 和 及 血 洁 铁 熏 白 




















第 五 章 成 人 斯 蒂 尔 病 


动 指标 。 肝 功能 检查 多 有 不 同 程度 的 异常 。 高 热 时 可 有 蛋 
白 尿 出 现 , 热 退 后 可 消失 .持续 不 消 者 应 考虑 肾 累 及 可 能 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
目前 ,国内 外 AOSD 的 诊断 主要 依据 美国 的 Cush 标 
准 和 日 本 标准 ( 表 22-5-1、 表 22-5-2) 。 
表 22-5-1 


必 备 条 件 














成 人 斯 蒂 尔 病 诊 断 的 Cush 标准 








另 需 具备 下 列 任何 2 项 


发 热 宇 39C 血 白 细胞 之 15X10*/L 
关节 痛 或 关节 炎 皮疹 


类 风湿 因子 二 1 : 80 
抗 核 抗体 ==1 : 100 


胸膜 炎 或 心包 炎 
肝 大 或 脾 大 或 淋巴 结 肿 大 





表 22-5-2 ”成 人 斯 蒂 尔 病 诊 断 的 日 本 标准 
(Yamaguchi 标准 ) 


主要 条 件 
发 热 宇 39C 并 持续 
关节 痛 持 续 
典型 皮疹 
血 白细胞 宇 10X10”7L 

次 要 条 件 
响 痛 
淋巴 结 和 (或 ) 脾 肿 大 
肝 功 能 异常 
类 风湿 因子 和 抗 核 抗 体 阴性 

排除 
1. 感染 性 疾病 (尤其 是 败血症 和 传染 性 单 核 

症 ) 
2. 恶性 肿瘤 ( 尤 其 是 恶性 淋巴 瘤 、 白 血 病 ) 
3. 其 他 风湿 病 (尤其 是 多 发 性 动脉 瘤 . 有 关节 外 征象 
的 风湿 性 血管 炎 ) 
注 : 以 上 诊断 指标 中 符合 5 项 或 以 上 (其 中 主要 指标 需 2 项 或 

义 上 ) 者 如 可 诊断 为 成 人 Still 病 

临床 实践 发 现 . 按 照 
肿瘤 或 其 他 弥 湿 型 结 z 
确立 诊断 前 , 需 pn lh 床 ey 
标准 则 在 诊断 原则 中 明确 提出 ,需要 排除 感染 ; 
肿 将 、 其 他 风湿 病 方 可 诊 i 复 量 大 学 附 居中 
病例 分 析 提 示 发 热 患者 伴 喘 痛 ,皮疹 、 关 
可 最 


1 周 以 上 
2 周 以 上 


支 细胞 增多 











:生火 或 关节 痛 ， 
- AOSD 诊断 、 在 临 

仿 查 方 能 得 到 可 靠 的 证 
没有 特异 性 临床 表现 或 慰 
地 国内 外 多 项 辣 
有 孚 功能 异常 ， 沪 酸 脱 志 
期 时 . 血 滞 铁 鼻 『 
号 音 临 床 查 体 发 现 倾 部 、 现 股 治 
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沟 淋 书架 






i 大 ,尽管 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


进行 淋巴 结 活检 ,有 时 也 难以 下 诊断 结论 。 在 一 组 诊断 为 
AOSD, 以 后 确诊 为 恶性 淋巴 冶 的 患者 中 .在 作出 AOSD 诊 
断 之 前 , 曾 行 有 种 大 淋巴 结 的 病理 检查 ,未 能 发 现 肿 瘤 细胞 ， 
随 着 病情 的 进展 ,再 次 活检 时 才 得 以 明确 诊断 ;部 分 临床 诊 
断 困 难 患 者 采用 PET-CT 协助 诊断 ,发 现 恶性 病变 倾向 淋 
巴结 或 排除 淋巴 痛 , 但 仍 有 极 少数 患者 采用 乡 种 诊断 方法 
无 法 明确 诊断 ;AOSD 缺乏 实验 室 诊断 的 特异 性 标志 物 , 鉴 
于 上 述 原因 ,AOSD 诊断 必须 建立 在 排除 其 他 疾病 基础 上 。 
此 外 ,临床 诊断 为 AOSD 的 患者 中 ,包含 了 部 分 误诊 的 病 
例 , 因 此 ,有 人 认为 AOSD 可 能 并 非 一 种 独立 的 疾病 。 但 
从 绝 大 多 数 本 病 患 者 的 病程 和 预后 看 ,确实 具有 其 他 疾病 
不 能 解释 的 临床 特征 。AOSD 病程 分 为 单 循环 、 多 循环 和 
反复 发 作 残 留 关节 炎 。 相 当 一 部 分 本 病 患者 可 以 在 治疗 后 
持续 缓解 或 痊愈 ,部 分 患者 经 多 次 复发 后 缓解 。 因 此 目前 
认为 ,本 病 确 实 为 一 种 独立 的 疾病 。 正 因为 本 病 有 较 高 的 
误诊 率 ,对 于 疑似 病例 进行 反复 多 次 检查 以 除外 其 他 疾病 
非常 重要 ,即使 临床 上 已 经 诊断 为 本 病 , 在 治疗 过 程 中 仍 应 
密切 观察 ,发 现 确切 证 据 时 ,及 时 纠正 诊断 。 

需 与 本 病 鉴 别 的 疾病 如 下 : 
| (一 ) 败血症 ”发热 前 常 有 寒战 ,中 毒 症 状 重 ;皮疹 多 

见 为 出 血性 , 呈 瘀 点 和 瘀 斑 , 病 程 持续 而 非 一 过 性 和 间 吹 
性 ; 血 常 规 示 白细胞 总 数 和 中 性 粒 细胞 增高 且 伴 哮 酸 性 粒 
细胞 减少 或 消失 ; 血 培 养 阳性 ,合理 抗生素 治疗 有 效 。 

(二 ) 风湿 热 ” 有 发 热 和 关节 症状 。 皮 疹 主 要 为 环 状 
红斑 或 皮下 结 节 , 窑 见 反复 发 作 性 和 一 过 性 皮疹 。 心 脏 炎 
和 舞蹈 症 为 其 主要 特点 , 常 伴 心 内 膜 炎 并 遗留 心 猴 膜 病 变 。 

(三 ) 类 风湿 关节 炎 ”以 侵犯 四 肢 小 关节 顽固 性 关节 
肿 冯 与 踪 留 畸形 为 特点 . 少 有 商 热 等 全 身 症状 ;血清 类 风湿 

包子/ 抗 CCP 抗体 阳性 ,关节 摄 片 可 见 侵 蚀 性 改变 及 骨 质 
足 恰 。 发 生 在 幼年 特 发 性 关节 炎 全 身 型 (Stil 病 ) 与 本 疗 主 
要 证 状 相似 ,但 发 热 多 为 低热 , 牌 肿 大 较 明 显 ,关节 症状 多 
持续 6 周 以 上 .具备 红 、 肿 、 痛 及 企 直 。 
(四 ) 系统 性 红斑 狼疮 ”具备 长 期 发 热 ,皮疹 及 关节 症 
状 等 特点 .但 皮 痛 以 面部 蝶 形 水 肿 性 红斑 为 主 , 血 象 白细胞 
总 数 减 少 .血清 抗 核 抗体 阳性 , 滴 度 高 .多 伴 较 明显 的 内 脏 
各 各 如 狼疮 性 籽 炎 等 。 

(五 ) 淋巴 瘤 ”表现 为 长 期 发 热 ,淋巴 结 肿 大 及 多 种 皮 
“ 但 淋巴 结 用 大 常 为 进行 性 ,皮疹 多 为 浸润 性 班 丘疹 、 结 
~ 种 谈 疡 。 取 沫 巴结 和 皮肤 组 织 病理 检查 可 明确 
诊 电 。 
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【治疗 】 
六 类 能 时 期 兴 断 ,合理 治疗 , 绝 大 多 数 患 者 病情 可 以 
9 以 控制 .并 卫 减 少 复发 。 轻 症 痢 可 单独 采用 韭 丛 体 类 搞 





(一 ) 非 当 体 抗 炎 药 “可 选用 选择 性 或 特异 性 COX-2 
抑制 剂 ,如 双 有 级 动 酸 类 、 塞 来 昔 布 等 药物 ,可 起 到 抗 炎 、 控 制 
体温 ,减轻 关节 疼痛 的 作用 ,可 减少 糖 皮质 激素 用 量 。 国 外 
文献 资料 显示 ,60% 患 者 单纯 应 用 该 药 可 以 控制 病情 ,而 我 
国 不 足 5 站 患者 单纯 应 用 非 当 体 抗 炎 药 奏效 。 

(二 ) 糖 皮质 激素 “是 本 症 最 有 效 的 药物 ,常用 剂量 为 
滩 尼 松 0. 5 一 1. 0mg/(kg。d) ,为 避免 和 减少 复发 ,应 待 症 
状 完全 缓解 ,血沉 、 血 清 铁 蛋 白 和 C 反应 蛋白 等 恢复 正常 
后 才 开始 递减 剂量 ,以 最 小 维持 量 使 用 3 一 6 个 月 。 部 分 串 
者 对 常规 草 明 糖 皮 质 激素 反应 不 佳 者 ,可 以 给 予 中 滩 尼 龙 
500 一 1000mgyd, 缓 慢 静 滴 , 连 续 用 药 3 天 ,必要 时 1 一 3 周 
后 重复 给 予 .间隔 期 及 冲击 治疗 后 ,采用 常规 剂量 泼 尼 松 或 
甲 泼 尼龙 口服 , 待 病情 稳定 ,实验 室 指标 改善 后 逐步 减 量 ， 
维持 治疗 ,直至 停 药 。 我 国 研究 结果 认为 ,车 应 用 3 天 裙 皮 
质 激素 体温 未 降 至 正常 是 示 预 后 不 佳 ,有 可 能 为 多 循环 病 

(三 ) 免疫 抑制 剂 严重 病例 尤其 是 应 用 糖 皮质 激素 
治疗 效果 不 显著 或 昌 有 效 而 减 量 后 即 发 者 ， 可 加 用 其 他 免 
疫 抑 制剂 如 甲 氨 蝶 哈 C(MTX) 。 剂 显 为 每 周口 服 一 次 ,每 次 
10~15mg。 临 床 研究 发 现 , 合 用 MTX 后 ,可 增加 疗效 , 减 
少 糖 皮质 激素 剂 显 。 有 利于 控制 糖 皮质 激素 的 不 恨 反应 ; 
环 孢 索 A(cyclosporine A,CsA):3 一 5mg/(Ckg。d) 口 服 , 维 
持 基 为 2 一 3mg/(kg， dd) ,在 部 分 顽固 病例 中 具有 一 定 的 
效果 。 该 药 常见 不 良 反应 有 高 血压 、 叶 肾 毒 性 、 继 发 
角 肠 道 反 应 等 ;其 他 一 些 免疫 抑制 剂 (或 慢 作 
DMARDs) 如 ,来 氢 米 特 、 状 似 星 、 硫 唑 叶 叭 、 环 堪 楷 胶 也 可 
采用 。 

(四 ) 生物 制剂 及 免疫 治疗 ”在 AOSD 的 发 病 中 ,党 
伴 有 TNF-a 等 细胞 因子 的 增高 。 这 些 细胞 因 子 导致 了 炎 
症 的 发 生 和 持续 。 随 着 TNF-a 持 抗 剂 的 问 址 ,为 AOSD 的 
治疗 开辟 了 新 的 途径 。 尽 管 此 类 药物 尚 无 治疗 AOSD 的 
适应 证 ,但 在 临床 试用 中 ,取得 了 一 定 疗效 。 也 有 报道 应 用 
IL_1 持 抗 剂 anakinra 治疗 蔬 固 性 AOSD 患者 ,取得 了 令 信 

















满意 的 疗效 。 

在 AOSD 的 患者 中 ,常见 细胞 免疫 ,体液 免疫 并 党 激 
活 ,血液 中 免疫 球 蛋 白明 显 增高 ,通过 血浆 净化 疗法 以 及 免 
疫 吸 附 治疗 ,可 以 清除 体内 大 量 产 生 的 细胞 央 了 于 和 民营 锡 
疫 球 蛋 白 , 而 起 到 一 定 的 治疗 作用 。 在 部 分 患 首 中 ,采用 大 
剂量 丙种 球 蛋 白 输 注 也 可 产生 一 定 疗效 。 

(五 ) 中 医 中 药 治疗 ” 常 以 养 阳 清 热 、 活 血 解 塌 为 治 
则 ,有 使 用 清 骨 散 和 香 营 略 由 散 或 秦 欧 浆 巾 烙 治 意 不 钙 的 
报告 .也 可 试用 雷公 套 制 剂 .昆明 山海 党 片 等 。 
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第 六 章 ”血清 阴性 痊 柱 关节 病 


血清 阴性 将 柱 关 节 病 (spondylarthropathy.SpA) 是 一 
组 以 关节 病 为 主 ,多 系统 受累 的 免疫 .炎症 性 疾病 。20 世 
纪 70 年 代 初 , Wright 和 Moll 将 血清 类 风湿 因子 
《rheumatoid factor,RF) 阴 性 的 关节 炎 统 称 为 血清 阴性 关 
节 炎 , 因 该 组 疾病 易 并 发 闪 柱 炎 . 故 又 称 血清 阴性 次 柱 关节 
病 。 该 组 疾病 包括 :强直 性 脊柱 炎 (ankylosing spondylitis， 
AS)、 赖 特 综合 征 (Reiter syndrom,RS)、 银 居 病 关节 炎 
(psoriatic arthritis,PsA)、 反 应 性 关节 炎 (reactive arthritis， 
ReA) 、 炎 性 肠 病 关 节 炎 、 幼 年 发 病 的 次 柱 关 节 病 和 一 组 分 
类 未 定 的 “未 分 化 痊 柱 关节 病 ”"。 也 有 学 者 将 Whipple 病 和 
自 塞 病 纳 入 SpA 范围 。 该 组 疾病 有 以 下 共同 特点 :@ 有 家 
族 容 集 倾向 ;@ 与 HLA-B* 基因 有 不 同 程度 的 相关 ;@@ 在 
临床 表现 上 有 很 多 共同 之 处 和 重 琶 ;@ 外 周 关 节 炎 常 为 病 
A 表现 ; DA 因子 阴性 (准确 世 风湿 因子 
;@ 无 类 风湿 皮下 结 节 :@ 〇 有 不 同 
度 的 做 人 艇 关 有 炎 ; 因 病理 变 化 以 肌 妥 端 周转 和 握 带 附 阁 
于 骨 的 部 位 为 主 ( 附 着 端 炎 ,也 可 发 生 在 眼 .主动 脉 溢 .是 


实质 和 皮 肽 ,不 同 于 以 滑 膜 病变 为 主 的 类 风湿 关节 炎 。 
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【发 病 机 制 】 
尚 不 明 价 。 目 前 研究 认为 ,环境 因素 与 遗传 特性 ( 易 感 
致 发 病 的 两 个 重要 因素 。 研 究 发 现 ,. 血 清 阴性 将 柱 
与 HLA-B: 有 密切 关联 .AS 趾 者 中 HLA-B: 阳性 
率 高 达 90% 一 95%, 赖 特 综合 征 或 反应 性 关节 炎 为 60 光 一 
80%, 银 届 病 关节 炎 为 50 儿 ,而 正常 人 群 中 HLA-B:: 阳性 
率 仅 为 4 中 一 8 弘 。 在 HLA-Bz 阳性 的 AS 患者 一 
中 ,有 10% 一 27% HLA-Bs; 阴 性 的 成 年 人 串 AS, 因 此 认为 
HLA Bs 与 SbA 密切 相关 。 以 前 认为 HLA-B:; 
感 基因 ,也 可 能 是 与 他 致 病 基因 连 镍 不 平衡 在 SPA 叫 
高 ， AD: 转基因 大 也 人 研究 中 发 
现 . 大 局 转 染 了 HLA-B; 语 办 后 所 表现 的 次 柱 关 凶 病 以 及 
全 身 表现 与 人 类 SpA 酷似 ,这 似乎 更 支持 HLA Bi 与 SpA 
的 直接 相关 。HLA-B: 阳性 人 群 中 . 仅 有 2 抬 发 全 SpA. 而 
在 AS 患者 中 , 亦 有 10 冯 是 着 为 HLA-B: 阴性 .因此 认为 






;天 









级 亲 届 


可 能 是 兄 











分 和 建 


HLA-B,z 并 非 直接 致 病 基 因 , 而 是 这 组 疾病 的 易 感 基因 。 


让 发 病 的 重要 起 始 因素 之 一 。 肠 
道 和 泌尿 道 感染 后 可 引起 赖 特 综合 征 . 福 氏 志 贺 痢疾 杆菌 、 


沙门 菌 属 So ] 曙 杆菌 感染 可 导致 反应 性 关节 
下 esnips AS 相关 都 支持 这 一 
点 。 国 内 研究 发 现 ,肺炎 克 震 伯 杆 菌 表面 固 氨 酶 第 188 一 
193 位 的 6 个 氨基 酸 多 肽 结构 与 HLA-B:; 超 变 区 第 72 一 77 
位 6 个 氨基 酸 多 肽 结构 相同 ,提示 微生物 表达 的 抗原 与 Bz; 


抗原 相似 ,微生物 抗原 被 视 为 异物 ,机 体 为 清除 微生物 而 引 
起 免疫 反应 .但 同时 与 自身 组 织 交叉 反应 引起 发 病 。 这 一 





学 说 称 为 "分 子 模 拟 机 制 "。 其 他 一 些 学 说 认为 HLA-B;; 
可 能 是 病原 体 抗原 的 受 体 ,与 抗原 结合 后 提 呈 给 工 细胞 而 
导致 发 病 。 另 外 工 细胞 受 体 基 因 也 有 可 能 参与 致 病 过 程 。 


【临床 





床 表现 及 实验 室 检 查 、X 线 表 现 】 

血清 朋 性 准 柱 关节 病 的 共同 特点 为 侵犯 咨 柱 、 外 周 关 
节 和 关节 周围 结构 , 常 伴 有 特征 性 关节 外 表现 。 主 要 的 几 
种 疾病 特点 见 表 22-6-1。 

(一 ) 强直 性 脊 柱 炎 ”男性 发 病 明 显 黄 于 女性 ,发 病 高 
蜂 年 龄 为 20 一 30 岁 ,40 岁 以 后 及 8 岁 以 下 发 病 者 少见 。 
国内 患 病 率 为 0. 3 吧 ,本 辣 发 病 缓 慢 . 开 始 感 到 腰 背 部 或 县 
拨 部 不 适 或 疼痛 .有 时 可 放射 至 或 大 腿 后 侧 , 疼 痛 可 因 
咳 王 . 蝶 量 或 其 他 牵扯 腰 背 的 动作 而 加 重 。 少 展 或 入 坐 、 久 
站 后 腰 背 部 疼 首 加 重 并 伴 供 使 感 , 活 动 后 疼 痢 必 低 使 可 组 
解 , 数 月 或 数 年 后 可 出 现 胸 或 颈椎 疼 痢 ,进行 性 疹 柱 运动 受 
限 甚至 畸形 。 半 数 左右 的 叫 者 以 外 周 关 节 为 首发 症状 ， 
乎 绝 大 部 分 患者 在 病程 中 均 出 现 外 周 关 节 症 2 
中 和 让 关节 居多 
活动 障碍 ,有 时 吓 
洪 为 关节 强直 。 
变 。 De 


















. 艇 关 方 受 罕 高 达 663 
站 主诉 为 股 股 沟 处 疼 
凡 霜 、 官 带 芭 附 凑 点 炎症 
ee 等 部 位 附着 点 
证 可 导 

















和 体重 下 降 ， 
部 分 可 先 于 AS 关 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 








表 22-6-1 几 种 血清 阴性 霄 柱 关 节 病 临床 比较 
强直 性 霄 柱 炎 ” Reiter 综合 征 。” 银 悄 病 关节 炎 ”上 肠 病 性 关节 炎 ”反应 性 关节 炎 未 分 化 稍 柱 关节 
性 别 男 却 女 男 之 去 男 = 女 男 一 女 男 一 女 划 后 基 
年 龄 16~30 岁 为 多 青 中 年 任何 年 龄 任何 年 龄 任何 年 龄 任何 年 龄 
起 病 方式 。 缓慢 和 急 不 定 缓慢 急 并 
HLA-B»; >90% 60%~80% ”20%( 有 人 角 散 关 ”二 50% 80% 
节 炎 者 为 50%) 
俘 骼 关节 炎 25% go% >95% 偶 见 >95»% 十 
下 肢 之 上 肢 下 肢 之 上 肢 上 肢 过 下肢 下 肢 之 上 肢 下肢 之 上 肢 下 及 三 十 胶 

葡萄 膜 炎 ”十 十 十 十 十 直 再 二 
结膜 炎 一 二 本 加 
皮肤 指甲 一 多 见 几乎 全 有 和 = 
黏膜 受累 一 | > 你 四 
尿道 炎 - 十 - = 灶 = 
将 柱 受 累 十 十 1 | 十 忆 二 二 
自 限 性 一 二 . 

要 十 


缓解 .复发 。 一 士 


人 


节 症 状 出 现 ;其 他 全 身 改变 包括 主动 脉 辩 关闭 不 全 二 尖 淤 
关闭 不 全 ,心脏 扩大 、 房 室 传导 阻 沾 和 束 支 传 导 阻 小, 见于 
3.5% 一 10% 的 患者 。 肺 部 改变 为 : 双 肺 上 部 纤维 化 、 列 状 
变 , 甚 至 空洞 形成 ;1/4 的 患者 有 慢性 中 耳 炎 改变 ;由 于 肖 
折 导 致 汰 丹 压 迫 可 出 现 相应 的 神经 症状 ;慢性 进行 性 马尾 
综合 征 为 强直 性 兰 柱 炎 后 期 军 见 而 重要 的 并 发 症 ,表现 为 
尿道 ,肛门 括约肌 功能 不 全 ,大 腿 或 次 部 痛 党 消失 ,逐渐 发 
展 为 尿 , 便 失禁 ,阳痿 ,其 发 生 原因 未 明 。 懈 脏 损 害 少 见 , 主 
要 为 IgA 肾病 和 肾 淀 粉 样 变 。 直 过 40 岁 以 上 发 病 的 AS， 
陈 为 晚 发 型 AS, 突 出 特点 为 全 身 着 状 明显 ,如 发 热 . 贫 血 ， 
血沉 显著 升 高 ,外 周 关 节 受 罕 明 显 。 
时 期 强直 性 贿 柱 炎 体 征 不 多 ,可 有 有 低 船 关节、 篇 贱 、 也 
骨 联 合 等 部 位 以 及 肌 腿 、 刚 带 附 着 点 压 靖 。 有 周 疼 关节 或 
关 首 外 表现 者 可 有 相应 的 体征 。 随 着 疾病 的 发 展 可 见 明 显 
痊 柱 关节 活动 隆 碍 甚至 晨 形 。 以 下 体检 阳性 有 助 于 强 直人 性 
消 仁 炎 的 诊断 :DPatrie 试验 Cd" 学 试 验 ) ,是 者 仰 孔 ，_ 侧 
用 关 站 届 曲 并 将 是 跟 部 放 营 在 对 侧 伸 直 的 膝 les 入 在 着 用 
re 曲 的 膝 ( 此 时 镶 关 节 在 届 曲 、 外 展 和 外 族 入 ) 
习 男 外 一 手 厅 对 侧 簿 分 .31 由 腑 庆生 jai 章 类 es 
ge 侧 骨盆 .引出 梭 关 下 屈曲 侧 钰 够 关中 4 
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入 首 
病变 者 不 能 完成 该 试验 , 无 参 才 
第 人 在 立正 、 双 侧 足 跟 紧 由 墙根 时 ,后 
强直 性 湖村 炎 上 患者 因 儒 部 修正 和 ( 或 ) 
使 后 枕 部 不 能 触及 增 辟 , 即 枕 堵 路 
+ 肋 问 喧 水 
的 变化 . 师 者 之 差 在 正 










网 惟有 段 畸形 后 向 ， 
em: 为 阳性 ; 包 胸 廓 活动 试验 ;用 软 尺 在 第 














下 测 尼 深 皮 气 和 深 呼 乞 时 胸 廊 出 
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常 值 小 于 2. 5cem 为 阳性 ;@DSchober 试验 ;于 双 骼 后 上 丈 连 
线 中 点 (A 点 ) 上 方 王 直 距 离 10cm 处 作 标记 (B 点 ), 然 后 喝 
患者 弯 膛 , 双 膝 保持 伸 直 位 ， 测量 痊 柱 的 最 大 前 届 度 AB 闻 
距离 变化 ,正常 移动 距离 应 该 增加 5cm 以 上 , 妈 AB 距 离 由 
10em 增 至 15cm 以 上 ,如 消 柱 受累 , 则 AB 间 增加 的 距离 小 
于 dem, 为 附 性 :加 骨盆 按压 试验 :患者 侧 卧 ,从 另 一 侧 按 压 
骨盆 引起 乒 盘 关节 疼痛 为 阳 性 。 活动 期 患者 血沉 增 快 , 血 
消 C 反 应 蛋白 增高 ,RF 阴性 , HLA-B:; 阳性 率 大 于 90%， 
近 半数 血清 抗 肺炎 克 雷 伯 杆菌 抗体 水 平 增高 。X 线 修 骼 关 
季 摄 片 具 有 特征 性 .表现 为 关节 边缘 模糊 、 峭 质 麻 烂 、 肖 
化 .关节 问 陈 变 窗 及 关 竹 融 合 等 ,分 为 五 级 :0 级 : 正 毅 
级 :可疑 或 轻微 佐 禹 关节 炎 ; 芽 级 : 轻 度 做 区 关节 炎 ,可见 局 
限 性 侵蚀 .硬化 ,关节 边缘 模糊 ， 但 关节 间 承 大 变化 :区 级 ， 
中 度 或 进展 性 证 篇 关节 炎 , 伴 加 项 以 上 改变 ; 
骨 质 做 坏 、 便 化 .关节 间隙 狭 窗 或 增 
注重 站 常 .做 稿 关节 硬化 融合 强直。 背 储 X 线 早期 有 椎 
体 方形 释 , 椎 小 关 季 模糊 和 轻 度 带 钙 化 ,晚期 椎 间 花 
铝 化 :纤维 环 及 前 后 秘 带 鲍 化 ,消化 ,并 有 民 桥 形成 .形成 
“位 节 样 改变 ”。 
唱 直 性 疹 柱 炎 (Gjuvenile ankylosing spondylitis， 
是 肤 , 久 
见 。 侈 
身 辛 状 : 如 发 热 , 较 成 年 人 发 病 多 见 。 中 办 关 和 节 表 现 人 不 明 
区 诊 汶 延 六 .和 铸 臧 疾 




































现 , 故 义 线 检查 意义 有 限 。HLA-B;; 阳 性 对 JAS 诊断 价值 
远大 于 成 人 AS。 
女性 强直 性 兰 柱 炎 :发 病 较 晚 ,外 周 关节 ,尤其 是 膝 关 
节 受 累 多 于 男性 ,耻骨 炎 多 见 . 消 柱 受 累 少 ,疾病 预后 好 。 
HLA-B: 阴性 强直 性 状 柱 炎 :发 病 年 龄 较 大 ,急性 虹膜 
炎 不 如 HLA-Bs* 阳 性 者 多 见 , 但 伴 发 银 导 病 、 溃 疡 性 结肠 
炎 和 克 罗 恩 病 者 较 多 。 一 般 病情 较 轻 , 少 有 家 族 珍 集 性 。 
(二 ) 赖 特 综合 征 (Reiter syndrom) ”消化 道 或 泌尿 道 
感染 3 一 30 天 后 出 现 关 节 炎 、 非 淋 球菌 性 尿道 炎 及 结膜 炎 
为 炽 特 综合 征 三 联 症 , 亦 称 完全 型 赖 特 综合 征 ;只 有 初 妈 感 
染 ( 尿 道 炎 、 宫 颈 炎 或 痢疾 ) 和 随后 发 生 的 关节 炎 , 而 无 无 菌 
性 尿道 炎 ,结膜 炎 者 为 不 完全 型 赖 特 综合 征 。 在 前 驱 感 染 
后 3 一 30 天 ,多 数 在 2 周 内 发 病 ,首发 症状 以 尿道 炎 居 多 、 
其 次 为 结膜 炎 和 关节 炎 。 全 身 症状 有 发 热 , 体 重 又 减 、 衰 弱 
和 大 汗 。 关 节 症 状 出 现在 初 发 感染 2 一 4 周 后 ,为 非 对 称 性 
多 关节 或 少 关节 炎 , 轻 重 不 等 ,主要 累及 膝 \ 馈 、 踪 等 负重 关 
节 , 还 可 累及 肩 、 肘 .中 、 掌 、 钱 迟 关 节 。 由 于 发 作 活动 期 和 
消退 期 间隔 进行 ,给 人 以 "* 游 走 性 "的 印象 。 关 节 炎 一 般 持续 
1 一 3 个 月 ,个 别 病例 长 达 半年 以 上 或 可 迁延 不 愈 ,最 后 演变 
为 慢性 关节 炎 。 肌 妥 附 着 点 病变 和 腊肠 指 ( 趾 ) 是 较为 特异 
的 征象 ;还 可 有 背部 . 足 底 、 足 跟 、 胸 壁 和 下 肢 软 组 织 刺 痛 。 
90% 病 例 可 出 现 非特 异性 泌尿 生殖 系 炎症 的 症状 和 体征 , 表 
现 为 尿频 、 尿 痛 , 排 尿 困难 、 尿 道 分 泌 蒜 液 或 脓 性 分 泌 物 , 男 
性 党 并 发 前 列 腺 炎 、 附 而 炎 、 出 血性 膀胱 炎 等 ;女性 偶 可 有 阴 
道 炎 ,宫颈 炎 或 输卵管 炎 。2/3 病例 可 出 现 轻 重 不 等 的 双 侧 
结 腊 炎 , 约 于 1~4 周 内 缓解 。 少 数 病例 可 出 现 角 膜 炎 、 巩 膜 
炎 、 虹 腊 睫 状 体 炎 、 视 网 膜 炎 。25% 病 例 出 现 皮 损 . 最 常见 于 
是 底 和 手掌。 皮 净 开始 呈 棕 色 斑 , 迅 速 转 为 小 丘疹 ,继而 发 
展 为 腔 疱 疹 , 做 省 后 其 中 含 角 化 质 , 常 在 其 他 钙 状 出 现 儿 周 
内 发 生 ,持续 3~- 周 。 其 他 临床 表现 尚 有 无 痛 性 口腔 浅 表 
性 溃疡 ,旋涡 状 包 头 炎 及 心脏 ,神经 系统 和 肺 部 受累 
仿 查 可 见 血 沉 增 快 ,C 反应 蛋 自 及 外 周 血 白骨 
腹 增 高 ,类 风湿 内 子 及 抗 核 抗体 阴性 。60 吧 一 80 汉 患者 
HLA-B* 阳性 。 尿 道 分 泌 物 检查 见 大 量 白细胞 . 常 出 现 星 
尿 或 伴 血 永 , 但 培养 为 无 菌 或 韭 至 病 落 。X 线 检 查 早期 无 
肖 改 变 , 随 着 病程 进展 .常见 关节 附近 骨 质 路 松 、 半 节 腹 
变 罕 和 侵蚀 性 改变 。 病 程 长 者 可 有 能 艇 关节 炎 和 次 柱 功 带 
丑 货 的 XX 线 表现 。 骨膜 反 应 、 足 跟 骨 刺 等 附着 端 病变 常 补 
认为 是 Reiter 综合 征 义 线 特征 。 
(三 ) 银 悄 病 关节 炎 (psoriatic arthritis, PsA) ” 银 衣 病 
于 5% 皮肤 银 居 病 串 者。 发 病 高 峰 年 龄 约 40 岁 ， 
i '3 患者 可 起 病 较 急 , 们 发 热 等 全 里 六 
分 患者 关节 症状 在 银 居 病 发 病 5~ 10 年 后 出 现 ， 
亦 有 1/3 患者 先 于 银 居 病 或 与 银 习 病 同时 出 现 、 关 节省 状 
的 轻重 与 银 居 病 皮 损 的 活动 性 相 一 致 。 提 前 将 银 抽 辣 大 记 
炎 分 为 二 类 ,各 类 型 之 间 可 互相 转化 - 




















































第 六 章 ” 血清 阴性 背 柱 关节 病 


患者 中 ,以 手 . 足 远 端 或 近 端 指 ( 趾 ) 间 关节 及 踊 趾 关节 多 
见 , 膝 、. 迄 . 躁 和 腕 关节 亦 可 受累 。 由 于 伴 发 妥 畏 炎症 ,受累 
的 指 ( 趾 ?可 量 典 型 的 “腊肠 指 ( 趾 )”。 此 型 中 皮 损 可 很 轻 ， 
甚至 缺 如 。 

2. 远 端 指 间 关节 炎 此 型 为 典型 的 银 悄 病 关 节 炎 。 
约 占 5 骂 一 10 咒 , 常 伴 有 指甲 止 陷 、 指 甲 松 脱 . 甲 下 过 度 角 
化 、 白 甲 症 及 甲 周 红肿 。 

3. 对 称 性 多 关节 炎 ” 占 15%。 有 些 临床 上 与 类 风湿 
关节 炎 较 难 鉴别 .但 受 侵犯 的 关节 不 及 类 风湿 关节 炎 广 泛 ， 
畸形 程度 亦 比 类 风湿 关节 炎 轻 。 类 风湿 因子 常 阴性 ,类 风 
湿 结 节 罕 见 。 

4. 银 屑 病状 柱 炎 见于 20% 银 悄 病 关节 炎 患 者 。 可 
节 炎 者 ,并 可 容 及 溶 柱 的 任何 部 分 。 

5., 残 毁 性 关节 炎 (arthritis mutilans) ”见于 5% 的 患者 
中 ,出 现 手足 、 兰 柱 侵蚀 性 或 破坏 性 多 关节 炎 ,引起 关节 崎 
形 和 致 残 。 

银 眉 病 关 节 炎 大 多 伴 有 银 悄 病 皮 损 和 指 ( 趾 ) 甲 病变 。,,- 
1/3 患者 伴 炎 症 性 眼病 ,如 :结膜 炎 、 虹 膜 炎 等 。 少 数 患 者 | 





可 并 发 类 风湿 关节 炎 及 强直 性 消 柱 炎 。 实 验 室 检查 类 风湿 二 


因子 阴性 ,少数 患者 类 风湿 因子 阳性 须 注意 是 否 并 发 类 风 
湿 关节 炎 。 病 情 活 动 时 血沉 增 快 ,免疫 球 蛋白 以 及 血尿 酸 
曾 高 。 银 悄 病 硝 柱 炎 患 者 中 50%HLA-B; 阳 性 。 

X 线 检查 与 类 风湿 关节 炎 相 似 ,但 远 端 指 ( 趾 ) 间 关节 
及 易 受 里 . 骨 质 破坏 严重 者 , 指 ( 趾 ) 骨 末节 远 端 可 有 骨 质 溶 
解 .使 之 变 细 、 变 尖 。 形 成 “铅笔 头 " 样 。 末 节 指 ( 趾 ) 肯 近 侧 
端 有 侵蚀 , 骨 质 增生 、 膨 大 , 呈 帽 榴 样 ,伴随 着 近 端 指骨 变 
细 , 形 成 "铅笔 帽 " 样 畸形 。 痊 柱 受累 时 ,两 邻近 椎 体 中 部 之 
间 的 基带 骨 化 ,形成 骨 桥 ,对 称 分 布 。 馆 丹 关 节 炎 早期 为 单 
侧 或 非 对 称 性 ,晚期 可 发 展 为 双 侧 融合 。 

(四 ) 炎 性 肠 病 关 节 炎 ”在 溃疡 呈 
(Crohn disease) 等 炎 性 肠 病 中 .有 15 25% 可 和 华 有 外 则 
关节 炎 . 以 女性 居多 。 关 节 病 变 常 为 单 关节 或 少 关节 , 非 对 
,以 下 肢 多 发 .2.3 患者 有 膝 关 节 受 累 , 半 数 毗 
季 。 关 节 炎 活动 常 和 肠 病 活动 一 敏 , 一 般 直 
后 不 踪 留 关节 畸形 。 大 约 5 史 一 10 吹 的 患者 呈 慢 
持续 1 年 以 上 。 腊肠 指 ( 趾 )、 跟 妥 炎 和 邮 底 筋 膜 炎 
均 可 匈 。 链 稿 关节 炎 和 演 柱 炎 发 病 隐 和 玲 . 可 表现 为 腊 背 、 
疼痛 。 腰 和 菇 部 运动 受 限 及 扩 网 度 减少 : 近 
1 4 黔 者 可 伴 有 皮 有 捧 结 节 红斑 、 网 状 音 竹 .血栓 性 葛 驴 炎 币 

了 :发 性 膜 旺 状 f 
:病例 可 见 关 节 糜 料及 闫 他 
办 省 可 见 与 强直 性 咨 社 火 村 










肠炎 和 克 罗 恩 病 








缓解 















但 受累 关 季 可 见 明显 异常 

问 院 铬 关节 及 痊 柱 
似 的 入 线 表 现 : 

Whipple 病 为 一 疾病 .其 突出 表现 为 脂肪 汇 

守 涌 、 浆 腊 炎 ,淋巴 贫血 、 自 细 胞 增 

多 更 于 中 年 日 人 男性， 该 滴 患 普 大 多 有 








~ 








显 消 总 ,发 热 、》 


多 各 血小板 增 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


关节 症状 , 且 可 比 其 他 症状 早出 现 10 年 以 上 。 最 常 受累 的 (六 ) 未 分 化 背 柱 关节 病 “部 分 病例 虽 有 具有 肴 柱 关节 

关节 为 膝 和 躁 ,其 他 少见 的 关节 依次 为 泽 指 、 徐 、 肩 , 肘 及 中 病 的 某 些 征象 ,如 外 周 关 节 炎 ,X 线 检查 有 骨 能 关节 炎 的 放 

趾 关 节 。 关 节 炎 仅 持 续 1 一 3 周 ,消退 后 不 遗留 后 遗 症 。 散 射 学 改变 ,同时 伴 有 HLA-B。 阳性 ,但 又 不 符合 某 一 特定 

艇 关节 炎 和 痊 柱 炎 的 发 生 率 分 别 占 20 兴 和 5 光 。 疹 柱 关节 病 的 分 类 标准 , 即 被 称 为 “ 林 分 化 消 柱 关节 病 ” 
(五 ) 反应 性 关节 炎 (reactive arthritis) 大约] 光一 Cundifferentiated spondyloarthropathy, USpA)。 其 中 可 能 

3 兴 的 肠 道 或 泌尿 生殖 系 感 染 的 患者 发 生 反应 性 关节 炎 ,一 包括 AS 早期 患者 或 AS* 流 产 型 ”或 尚 待 分 化 的 混合 或 重 

般 在 前 驱 感 染 1 一 2 周 后 发 病 。 典 型 表现 为 非 对 称 性 少 关 辣 类 型 等 。 

节 炎 ,以 膝 、 躁 和 踊 趾 等 下 肢 关节 多 见 。 腊 肠 指 ( 趾 )、 跟 腿 

炎 、 跌 底 筋 膜 炎 及 足 跟 冯 常见 。 兰 柱 及 凶 链 关节 受 扣 者 可 “ 【诊断 与 鉴别 诊断 了 

有 腰 背 痛 。 关 节 炎 呈 自 限 性 ,一 般 3 一 5 个 月 消退 ,个 别 长 诊断 : 痊 柱 关节 病 诊 断 多 采用 1992 年 欧洲 兰 柱 关节 病 

达 1 年 , 转 为 慢性 者 少见 。 检查 可 见 白细胞 增高 、 血 研究 小 组 (European spondylarthropathy study group， 

沉 增 快 .C 反应 蛋白 增高 .血清 类 风湿 因子 阴性 ,X 线 检查 。 ”ESSG) 颁 布 的 标准 见 表 22-6-2, 强 直 性 疹 柱 炎 的 诊断 多 采 

28% 的 患者 可 有 能 饮 关节 炎 表 现 。 用 1966 年 发 布 ,1984 年 修订 的 纽约 标准 见 表 22-6-3。 























表 22-6-2 ”ESSG(European spondylarthropathy study group) 冰 柱 关节 病 分 类 标准 【1992 年) 
主要 标准 : 
1, 炎 性 少 柱 疼痛 
曾经 有 或 正 串 有 省 柱 疼痛 ,具有 下 列 5 项 特征 之 4 项 。 
特征 :a. 45 岁 以 前 发 病 b. 隐匿 起 病 c. 伴 有 展 价 d. 活动 后 好 转 e. 至 少 持续 3 个 月 
2. 滑 膜 炎 
曾 有 或 现在 有 非 对 称 性 下 肢 为 主 的 关节 炎 
次 要 标准 ， 
1. 家 族 史 ”一 级 亲属 或 二 级 亲属 有 下 列 任何 一 种 疾病 
强直 性 消 柱 炎 银 悄 病 ” 反 应 性 关节 炎 急性 眼 葡 萄 膜 炎炎 性 肠 病 
2. 银 悄 病 ” 过 去 或 现在 由 医师 诊断 为 银 悄 病 
3 炎 性 肠 病 过 去 或 现在 由 医师 诊断 为 Crohn 病 、 溃 疡 ; 
4 
5 









;肠炎 ,并 被 X 线 或 内 镜 检查 证 实 
: 交 蔡 性 性 部 疼痛 ”过 去 或 现在 出 现 左右 两 侧 导 前 安 
5. 附着 点 病变 ”有 或 曾 有 跟 梁 和 足 底 筋 膜 自 发 性 疼痛 或 压痛 
6. 急性 腹泻 ”关节 炎 发 生前 1 个 月 内 急性 腹泻 
7 尿道 炎 ”关节 炎 发 生前 1 个 月 内 出 现 的 非 淋 球菌 尿道 炎 或 宫颈 炎 
8. 角 能 关节 炎 ” 双 侧 2~4 级 或 单 侧 3 一 4 级 义 线 改变 
(XX 线 分 级 ,0 一 一 正 一 可疑;2 一 一 轻 
主要 标准 十 1 条 次 要 标准 , 即 可 考虑 诊断 





;3 一 一 中 度 ;4 一 一 强直 性 改变 ) 





表 22-6-3 强直 性 消 柱 炎 的 修订 纽约 标准 2009 年 ,ASAS 专家 组 提出 了 新 的 中 轴 型 消 柱 关节 病 
OO i 、 Ti ey WW 
A. 诊断 的 分 类 人 标准 .该 标准 的 敏感 性 优 于 上 述 两 个 标准 ,但 其 特异 





1. 临床 标准 性 仍 待 进 一 步 评估 。 该 标准 在 早期 中 轴 性 消 杜 关节 病 的 诊 
a 腰痛 从 3 个 月 以 上 ,活动 后 改善 ,休息 无 改善 断 上 具有 一 定 优势 ,日 前 在 临床 研究 ,药物 临床 试验 中 得 以 
b. 腰椎 撤 状 面 和 矢 状 限 应 用 。 其 内 容 如 下 
c. 胸 噶 活动 度 低 于 相应 年 龄 ,性 别 的 正常 人 中 病征 龄 二 45 岁 和 腰 背 痛 宇 3 个 月 的 患者 ,加 上 符合 
、 ne 下 述 其 中 一 种 标准 :名 影像 学 提示 做 通关 节 炎 加 上 上 写 1 个 
双 侧 贱 角 关 节 炎 三 2 级 或 单 侧 虐 获 关节 炎 3~-4 级 F 述 的 SpA 特征 ;HLA-Bz 阳性 加 上 三 2 个 下 述 的 SpA 
B. 分 级 





















a 特征 。 

I ”i 全 放射 学 标 惟 和 和 了 天 以上 影像 学 提示 佐 迄 关节 炎 指 ;DMIRI 提示 惰 角 关 节 活动 
临 几 水 准 > Hi Me /TN 

多 ws 性 关 柱 炎 性 (急性 ) 炎 症 .高 度 提示 与 SPA 相关 的 岩 名 关 闻 炎 :@@ 明 

名 E 虽 生性 硝 福 类 gp 4 全 息 的 凤 | 的 | 标 
&. 符合 3 项 临床 标准 确 的 然 角 关 节 炎 影像 学 改变 (根据 1984 年 修订 的 纽约 相 





b. 符合 放 身 作 而 不 具备 任何 临床 标准 Oy 准 )。 
汪汪 上 ~ 示 淮 (应 除 i i i 
外 上 共 他 原因 所 至 稻 艇 关节 类) SpA 的 特征 包括 : 吕 炎 性 背 痛 
( 跟 妥 ) 全 腿 简 欧 膜 炎 ; 筷 指 ( 由 ) 炎 ;全 银 








悄 病 ;@ 克 岁 恩 
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病 /溃疡 性 结肠 炎 ;@@ 对 NSAIDs 治疗 反应 好 ;@SpA 家 族 
史 ; 四 HILA-Bz> 阳 性 ;@ CRP 升 高 。 

HLA-Bz 检测 对 诊断 的 意义 :尽管 SpA 与 HLA-B, 基 
因 和 密切 相关 ,但 是 应 该 客观 地 评价 HLA-B,; 基 因 对 SpA 诊 
断 的 价值 。 研 究 发 现 ,在 SpA 患者 中 , HLA-B:- 阳 性 者 发 
病 较 早 , 更 容易 出 现 角 骼 关节 炎 、 咨 柱 炎 、 急 性 前 葡萄 膜 炎 ， 
临床 症状 也 较为 严重 。 相 反 ,HLA-B;; 阴 性 者 ,更 多 的 表现 
为 周围 关节 炎 , 指 甲 . 皮 肤 病 变 , 炎 性 肠 病 或 未 分 化 消 柱 关 
节 病 。HLA-Bs 并 非 SpA 诊断 的 必 备 条 件 , HLA-Bz; 也 不 
能 除外 SpA 诊断 。 但 是 .在 下 列 情 况 下 ,HLA-B,; 检测 仍 
具有 较 大 的 临床 意义 :@ 临 床上 高 度 怀 疑 SpA 诊断 又 缺乏 
典型 X 线 影像 学 证 据 时 ,HLA-B,; 阳 性 结果 可 显著 增加 诊 
断 的 正确 性 ;@ 在 患 有 炎 性 关节 病变 的 儿童 中 , HLA-Be 阳 
性 将 提醒 医师 略 惕 SpA 的 可 能 性 ;@ 在 腰 背 疼痛 及 强直 的 
患者 中 , 且 不 伴 有 银 居 病 及 炎 性 肠 病 时 ,HLA-Bx 阴性 有 利 
于 除外 强直 性 贿 柱 炎 的 诊断 。 

血沉 增 快 .C 反应 蛋白 增高 贫血 常 提示 疾病 活动 ,而 
自身 抗体 检测 多 为 阴性 。 

鉴别 诊断 :SpA 系 一 组 疾病 ,根据 前 述 的 临床 特点 可 








第 六 章 ”血清 阴性 脊 柱 关 节 病 


以 相互 鉴别 。 但 在 临床 表现 不 典型 时 ,鉴别 仍 较 困难 。 此 
外 ,SpA 尚 需 与 非 SpA 各 种 累及 肴 柱 , 关 节 的 疾病 进行 鉴 
别 。 强 直 性 脊 柱 炎 与 类 风湿 关节 炎 鉴 别 要 点 见 表 22-6-4。 
此 外 尚 需 与 致密 性 骨 炎 、 弥 温 性 特 发 性 骨 肥 厚 Cdiffuse idio- 
paehic skeletal hyperosteosis. DISH) ,机 械 性 损伤 或 退行 性 
下 背部 疼痛 性 疾病 鉴别 。 致 密 性 骨 炎 几乎 均 见于 生育 后 女 
性 ,X 线 典型 的 表现 为 在 筋骨 中 下 2/3 部 位 有 明显 的 骨 硬 
化 区 , 呈 三 角形 者 尖端 向 上 ,密度 不 均 , 不 侵犯 贱 骼 关节 面 ， 
无 关节 糜烂 或 狭窄 ,界限 清楚 . 鳅 骨 侧 上 骨 质 正常 。DISH 多 
见于 中 老年 人 .男性 多 见 。 多 表现 为 疹 柱 及 周围 关节 的 疼 
痛 和 仿 硬 ,但 准 柱 活动 很 少 受 售 。 本 病 X 线 表现 严重 而 临 
床 表现 相对 较 轻 。 机 械 性 损伤 及 退行 性 下 背 痛 多 与 活动 有 
关 , 而 AS 活动 后 伪 痛 减轻 。Reiter 综合 征 表现 为 肢体 单 关 
节 肿 痛 时 , 需 与 类 风湿 关节 炎 、 细 菌 性 关节 炎 、 痛 风 性 关节 
炎 相 鉴别 。 关 节 滑 液 检查 发 现 致 病菌 或 尿酸 盐 结 晶 分 别 为 
细菌 性 关节 炎 , 痛 风 性 关节 炎 的 特征 。 银 悄 病 的 皮 损 及 申 
部 病变 有 助 于 银 悄 病 关节 炎 的 诊断 与 鉴别 诊断 ,但 也 有 一 
些 患 者 .尤其 是 儿童 ,关节 病变 可 早 于 银 悄 病 皮 损 及 甲 部 病 -- 
变 , 此 时 一 段 时 间 的 临床 随访 观察 显得 较为 重要 。 : 




















表 22-6-4 ”强直 性 背 柱 炎 与 类 风湿 关节 炎 鉴 别 要 点 
强直 性 脊柱 炎 类 风湿 关节 炎 
种 族 差 异 白人 发 病 率 高 无 明显 种 族 差异 
阳性 家 族 史 明显 不 明显 
遗传 学 特点 HLA-B* 阴性 者 多 HLA-DR: 阳 性 者 多 
年 龄 高 峰 20 一 30 岁 30 一 50 岁 
性 别 男性 多 见 女性 多 见 


做 饮 关节 大 多 受 里 

次 柱 受 辕 全 部 ( 自 下 而 上 ) 
类 风湿 结 节 无 
主动 脉 瓣 关闭 不 全 可 有 

类 风湿 因子 阴性 


病理 改变 肌 妥 , 官 带 附着 端 病变 
X 线 非 对 称 性 侵蚀 性 关节 病 伴 新 骨 形 成 , 关 


直 和 锯 馆 关节 炎 


少 关 节 、 非 对 称 \ 大 关节 多 见 , 下 肢 多 于 上 肢 


多 关节 ,对 称 性 .小 关节 、 大 关节 均 可 ,上 上肢 多 于 下 歧 
仪 累及 颈椎 

有 

和 , 

多 为 阳性 

对 称 性 .侵蚀 性 


Vy 强 对称 性 侵蚀 性 关节 病 








药物 在 不 同类 型 SbA 治疗 中 所 起 的 作用 不 尽 相同 ,其 
治疗 策略 也 各 异 。Reiter 综合 征 , 反 应 性 关节 炎 人 往往 有 一 





定 自 限 性 . 泣 疗 目 的 在 于 绥 解 总 性 期 症状 .而 AS 系 
进行 性 过 程 ,日 前 尚 无 根治 方法 


-慢性 


: 状 、 
















第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


最 大 限度 改善 功能 状态 ,降低 残疾 等 级 。 

1. 一 般 治 疗 

(1) 宣教 :应 对 患者 进行 疾病 知识 的 宣教 ,使 患者 认识 
疾病 的 慢性 过 程 及 长 期 治疗 的 必要 性 及 服药 过 程 中 可 能 出 
现 的 不 良 反 应 ,积极 配合 医师 治疗 。 

(2) 锻炼 和 休息 : 除 在 急性 发 作 期 或 心肺 等 重要 脏 咒 
严重 受 损 时 需要 休息 外 ,应 加 强 疹 柱 、 关 节 功 能 锻炼 ,多 作 
扩 胸 运动 ,以 增加 肺活量 ,以 游泳 瑜伽 .关节 操 较 为 适宜 。 
休息 时 以 睡 硬 板 床 为 宜 。 

(3) 理疗 :对 于 消除 局 部 炎症 ,减轻 疼痛 、 改 善 关节 活 
动 有 益 。 

2. 非 当 体 抗 炎 药 物 (nonsteroidal anti-inflammatory 
drugs,NSAIDs) “可 抑制 炎症 过 程 ,减轻 关节 疼痛 .肿胀 及 
全 从。 常用 的 药物 有 双 气 芬 酸 类 、 昔 布 类 、 奈 普 生 、 千 休 酸 
等 。 在 NSAIDs 类 药物 选择 上 , 目前 倾向 于 选用 特异 性 
COX-2 抑制 剂 , 以 减少 该 类 药物 对 骨 肠 道 . 皮 及 的 毒 副 作 
用 ,应 注意 不 能 同时 使 用 两 种 不 同 的 NSAIDs, 联 合 使 用 

; NSAIDs 不 会 增加 疗效 ,而 不 良 反 应 会 明显 增加 。 要 评估 

某 种 NSAIDs 是 否 有 效 , 应 持续 规则 使 用 至 少 2 周 , 如 效果 

」 不 佳 可 增加 到 最 大 有 效 剂量 ,仍然 无 效 者 可 考虑 换 用 其 他 
类 别 或 剂型 的 NSAIDs。 

3. 糖 皮 质 激素 ”SpA 很 少 需 要 全 身 使 用 禧 皮质 激 来 ， 
但 可 用 于 关节 腔 内 注射 ,急性 虹膜 里 状 体 炎 时 ,可 滴 眼 或 结 
腊 下 注射 。 发 生 肌 腿 附 着 端 炎 时 ,可 行 局 部 注射 。 仅 少数 
疾病 严重 的 患者 或 严重 内 脏 器 官 累及 时 ,以 及 对 NSAIDs 
类 药物 过 敏 或 不 能 控制 症状 者 ,可 能 需要 小 剂 显 糖 皮质 激 
索 治 疗 。 一 般 10mg/d 以 下 ,个 别 患 者 可 能 需要 较 大 剂量 ， 
甚至 冲击 治疗 。 

4. 改变 病程 药物 (disease-modifying anti-rheumatic 
drugs,DMARDs) 对 慢性 患者 或 NSAIDs 治疗 无 效 者 可 使 
用 DMARDs。 常 用 制剂 为 柳 氨 磺 胶 吡啶 (水 杨 酰 偶 氮 磺胺 
吡啶 , salicylazosulfapridine,SASP)， 一 般 每 次 0. 25g, 每 日 
3 次 口服 开始 ,以 后 每 周 递增 0. 25g/d. 直 至 每 次 1. 0g, 每 
日 2 次 ,部 分 患者 可 增加 至 每 日 3 次 。 甲 氮 屿 叭 (MTX) 每 
周 7~15mg, 但 葛 在 2~6 个 月 后 方 能 见效 。SASP 对 于 周 
图 关 季 和 和 附 营 端 炎 症 效果 较 好 ,但 对 状 柱 病变 疗效 不 肯定 。 

已 有 研究 未 证 实 MTX 对 中 轴 型 SPA 有 效 性 ,对 外 周 型 ， 
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尤其 是 对 兼 有 皮肤 关节 病变 的 银 屑 病 关 节 炎 患者 有 效 ,长 
期 合用 需 监测 药物 不 良 反应 , 见 类 风湿 关节 炎 章 节 。 沙 利 
度 胺 (反应 停 ) 近 年 来 已 用 于 难 治 性 强直 性 疹 柱 炎 的 治疗 ， 
初始 剂量 为 50mg/d: 口 服 , 每 10 天 递增 50mg, 至 200mg/d 
维持 。 林 品 不 良 反 应 有 嗜睡 . 口 渴 、 血 细胞 下 降 . 肝 酶 增高 、 
镑 下 血尿 和 指 端 麻 刺 感 等 。 因 该 药 对 胎儿 发 育 的 严重 影 
响 . 桂 用 于 育龄 期 妇女 。 

5. 生物 制剂 “肿瘤 坏死 因子 TNF-a 持 抗 剂 有 前 被 认 
为 是 治疗 强直 性 少 柱 炎 有 效 的 药物 之 一 。 采 用 该 类 药 
疗 .一 般 可 在 2 周 内 起 效 ,部 分 患者 在 1 天 内 即 感 
缓解 。 该 类 药物 不 仅 对 缓解 关节 症状 有 效 , 对 炎 性 肠 病 , 眼 
和 葡萄 膜 炎 也 有 较为 满意 的 治疗 作用 。 原 则 上 该 类 药物 应 该 
长 期 使 用 ,但 限于 药 价 昂 贵 ,推荐 最 少 使 用 期 限 为 3 一 6 个 
月 。 对 于 采用 一 种 TNF-a 撒 抗 剂 无 效 的 起 者 ,可 能 对 另外 
一 种 制剂 有 效 。 尽 管 TNF-a 措 抗 剂 的 近期 疗效 得 到 公认 ， 
但 它们 的 远 期 疗效 及 对 影像 学 改变 的 影响 仍 有 待 观察 评 
佑 .同时 i 物 可 能 导致 的 结核 感染 或 者 潜伏 结核 复发 
应 该 引起 高 度 关注 ,在 用 药 前 应 该 进行 严格 的 结核 得 检 ( 见 
本 篇 总 论 ) 。 虽 然 目前 TNF-a 持 抗 剂 主要 用 于 确诊 的 强直 
性 背 柱 炎 患 者 ,但 对 于 未 达到 强直 性 背 柱 炎 诊断 标准 ,符合 
强直 性 兰 柱 炎 分 类 标准 中 “可 能 ”或 SpA 标准 的 患者 ,如 在 
使 用 NSAIDs 后 仍 有 中 3 EF 度 活动 性 痊 柱 病变 或 者 尽管 使 用 
NSAIDs 和 一 种 DMARDs 后 , 仍 有 中 重度 活动 性 外 周 关节 
炎 者 .可 以 应 用 该 类 药物 治疗 。 在 其 他 SPA 中 ,如 银 习 病 
关节 炎 、 反 应 性 关节 炎 中 也 取得 了 一 定 的 疗效 。 

6. 中 药 。 融 公 藤 多 背 用 于 SLE、 类 风湿 关节 炎 已 取得 
很 好 疗效 , 亦 可 用 于 SpA 治疗 。 常用 剂量 为 20mg, 每 日 
次 ,症状 改善 后 改 为 10mg, 每 日 3 次 维持 治疗 。 应 注意 
药 对 性 腺 、 造 血 系统 、 肝 、 必 的 毒性 作用 。 

7. 抗生素 “Reiter 综合 征 、 反 应 性 关 季 炎 患者 可 适当 
采用 抗菌 药物 以 消除 引起 前 驱 感染 的 致 病菌 。 

8. 外 科 手 术 治疗 当 疾 病 晚期 出 现 关节 畸形 ,强直 、 
功能 障 但 ,如 : 消 柱 侧 弯 ,驼背 、 绒 椎 严重 受 压 , 价 关 节 畸形 、 
国定 .坏死 等 ,可 行 外 科 矫 形 手 术 , 如 : 华 关 节 成 形 ， 全 人 迄 、 全 
腺 关节 置换 , 贿 柱 矫形 等 ,可 减轻 关节 疼痛 :增加 关节 活动 
度 , 明 显 提高 患者 生活 质量 。 
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第 七 童 ”多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 炎 


特 发 性 炎症 性 肌 病 (idiopathic inflammatory myopa- 
thies,IIMD) 是 一 组 横 纹 肌 视 性 非 化 脓 性 炎症 性 疾病 。 主 要 
包括 多 发 性 肌 炎 (polymyositis. PM) 和 皮 肌 炎 (dermatomy- 
ositis, DMD ,前 者 仅 有 肌肉 病变 而 无 皮肤 损害 ,后 者 又 称 皮 
肤 异 色 性 皮 肌 炎 (poikilodermatomyositis), 常 具有 特征 性 
皮肤 表现 。 临 床 特征 是 对 称 性 四 肢 近 端 肌 、 颈 肌 、 咽 部 肌肉 
无 力 , 肌 内 压痛 和 血清 肌 酶 升 高 ,可 累及 肺 , 心 .关节 、 血 管 
等 其 他 脏 器 或 组 织 。 约 20% 合 并 系统 性 红斑 狼疮 、 硬 皮 
病 、 类 风湿 关节 炎 , 干 燥 综 合 征 等 其 他 自身 性 疾病 , 亦 可 伴 
发 肿瘤 。 病 情 严 重 者 出 现 肺 间 质 病变 、 肺 部 感染 ,呼吸 肌 无 
力 , 致 呼吸 功能 衰竭 而 危及 生命 。 

本 病 较 少见 。 女 性 发 病 多 于 男性 , 女 与 男 之 比 约 为 
2:1。 据 欧美 国家 报道 ,在 16 岁 以 下 儿童 中 串 
1 9/ 百 万 ,发 病 年 龄 以 5 一 14 岁 为 主 .平均 年 龄 为 6.8 
可 发 生 于 婴儿 ;在 成 人 ,发 病 年 龄 以 40~60 岁 为 主 ,平均 发 
病 年 龄 男性 比 女性 为 迟 。 


【病因 和 发 病 机 制 】 

尚 不 清楚 ,机 体 的 免疫 异常 ,遗传 ,血管 病变 及 病毒 感 
染 等 均 可 能 与 发 病 有 关 。 有 目前 认为 在 具有 免疫 遗传 素质 个 
体 中 由 于 各 种 环境 因素 的 相互 作用 ,最 终 导 致 疾病 的 发 生 。 

(一 ) 免疫 学 异常 

1. DM/PM 患者 体内 存在 循环 自身 抗体 ,包括 ”* 肌 炎 特 
蜡 性 自身 抗体 "(MSAs) 、 抗 RNP、 抗 Ro、 抗 La、 抗 着 丝 点 、 
抗 SCL-70、 抗 PM-1、 抗 ku 等 。MSAs 主要 是 针对 胞 质 抗 
原 ,包括 三 类 抗体 : 抗 合 成 酶 抗体 、 抗 SRP 抗体 和 抗 Mi 搞 
体 ,日前 认为 是 肌 炎 特异 性 自身 抗体 。 其 中 较 常 见 的 是 抗 
tRNA 合成 琵 抗 体 ,特别 是 抗 组 氮 酰 tRNA 合成 酶 抗体 (又 
陈 抗 JO-1) , 抗 1]0-1 抗体 产生 与 HLA-DR3 有 关 。 其 他 
MSAs 还 有 抗 PL-12., 抗 Mi2, 抗 PL-7, 抗 SRP 等 。 
肿瘤 的 患者 血清 中 还 可 测 出 抗 自身 肿瘤 的 补体 结合 抗体 ， 

2. 约 70% 患 者 血清 中 可 测 出 免 首 复合 物 。 品 者 骨 入 
上 显示 IgG、IgM 及 /或 C3 颗粒 状 沉 
儿童 皮 肌 炎 叶 者。 
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3. 有 研究 提示 PM 可 能 是 由 于 淋巴 细胞 介 导 的 超 敏 

应 所 致 ,在 肌肉 内 发 现 大 其 工 淋 巴 细胞 浸润 ,而 血液 中 
i 蒜 细 胞 明显 减少 。 淋 巴 细胞 刺激 试验 显 
示 患 者 的 淋巴 细胞 对 肌肉 抗原 的 反应 增强 ,反应 程度 与 临 
床 活 动 性 相关 。 

4. MHC-1 过 度 表达 对 多 发 性 肌 炎 患者 致 病 有 重要 作 
用 。 肌 炎 患 者 肌纤维 弥漫 表达 MHC-1 抗原 ,其 至 在 无 淋 
巴 细 胞 浸润 的 区 域 也 是 如 此 。CD8- 工 细胞 在 MHC-1 抗 
原 参与 下 ,形成 MHC-1/CD8- 复合 体 , 作 用 肌 细 胞 和 肌 纤 
维 毛细 血 管内 皮 细 胞 .产生 免疫 损伤 。 

5. DM 和 PM 存在 不 同 的 免疫 机 制 ,有 发 现在 DM 非 
坏死 性 肌纤维 中 淋巴 细胞 主要 在 管 周 浸 润 .B 细胞 占 优势 ， 
CD4CD8 比例 增高 ;在 外 周 血 中 DR 细胞 及 B 细胞 
(CD20 -细胞 ?增加 ,而 T 细 胞 (CD3- 细胞 ) 减 少 。 这些 发 
现 提示 体液 免疫 机 制 参与 DMI 发 病 。 

(二 ) 病毒 感染 ”病毒 .特别 是 小 核糖 核酸 病毒 被 认为 
可 能 是 肌 炎 发 病 的 原因 。 在 肌 炎 患者 肌纤维 中 找到 病毒 的 
DNA 或 RNA, 并 找到 病毒 基因 表达 的 蛋白 。 一 些 肌 炎 串 
者 发 病 发 现 与 Coxsackie Ad 病毒 感染 有 关 . 在 儿童 DM 
PM 患者 已 发 现 其 发 病 与 先前 的 Coxsackie B 病毒 感染 有 
明显 关系 .并 已 发 现 抗 Coxsackie 病毒 抗体 滴 度 增高 。 电 
镜 观 察 发 现在 患者 的 皮肤 及 肌肉 血管 壁 存在 类 似 副 夭 病 毒 
的 管状 内 皮 性 包涵 体 ,但 组 织 培 养 及 血 滞 试 验 尚未 证 实 间 
黏 病毒 的 存在 。 岂 有 人 报告 在 DM 中 发 现 小 核糖 核酸 病 
毒 样 晶体 。 

在 儿童 DM 发 病 前 常 有 上 呼吸 道 感染 史 . 抗 链 
球菌 *O 〇 "增高 .提示 感染 免疫 民有 点 的 存在 。 

{三 ) 遗传 因素 ”研究 证 实 HLA-DR 与 PM 高度 相 
关 :;HLA DRB1 * 0301 和 DQAl* 0501 已 经 确认 是 向 种 人 
成 人 型 和 少年 型 IM 的 信 竹 因 素 。 不同 的 HLA 其 内 是 产 
生 不 同 自 身 抗体 的 易 感 轩 素 .并 在 在 种 谍 间 差异 ,如 自信 抗 
合成 酶 抗体 “与 DRBLs 0301、DQAL x 0501 相关 ， 其 他 
上 EHLA 基因 在 PM DM 的 发 病 机 制 中 可 能 也 扮演 闪 重 要 
的 角色 .如 免疫 奈 全 和 启 野 轩 、 细 胞 因 于 及 其 受 体 基 国 ,了 细 






































ES 化 、 辐 层 萎 缩 , 钉 突 消失 .基底 细胞 液化 变 
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胞 受 体 基因 等 。 

(四 ) 其 他 ”恶性 肿瘤 ,肌肉 过 度 劳 栋 .精神 压力 及 某 
些 药物 ( 抗 症 药 .秋水 仙 破 .也 青 咕 胺 、 降 脂 药 、 齐 多 夫 定 ) 等 
亦 可 成 为 肌 炎 发 病 的 诱因 。 


【病理 了 

(一 ) 肌肉 改变 病变 主要 发 生 在 横 纹 肌 . 有 了 时 也 可 见 
于 平滑 肌 和 心肌 。 肌 肉 广泛 或 部 分 受 侵 害 。 肌 纤维 初期 呈 
肿胀 , 模 纹 消失 , 肌 浆 透明 化 ,肌纤维 膜 细胞 核 增加 ,肌纤维 
分 离 . 断 像 。 在 进行 性 病变 中 肌纤维 可 呈 玻 璃 样 、 颗 粒状 、 
空 泡 状 变性 .坏死 、 钙 质 沉 着 等 。 肌 间 质 示 炎 症 性 改变 , 血 
管 扩 张 . 内 膜 增 厚 、 管 腔 犹 窄 甚至 丛 塞 ,血管 周 图 有 淋巴 细 
胞 伴 浆 细胞 和 组 织 细 胞 浸润 。 人 免疫 组 化 检查 可 发 现在 病变 
肌肉 组 织 中 MHC-1 和 CD8- 工 淋巴 细胞 表达 占 优势 。 有 
学 者 认为 DM 最 具 特 征 性 的 病理 改变 为 肌纤维 萎缩 ,横断 
面 上 往往 见 肌 束 边缘 的 肌纤维 直径 明显 缩小 等 。 
(二 ) 皮肤 改变 在 初期 水 肿 性 红斑 阶段 .可 见 表皮 人 角 
i 真皮 全 层 黏液 
j 性 水 肿 、 血 管 扩张 ,周围 主要 为 淋巴 细胞 浸润 .有 色素 脱 失 。 
在 进行 性 病变 中 ,胶原 纤维 肿胀 、 均 质 化 或 硬化 ,血管 壁 增 
序 ,皮下 脂肪 组 织 茜 液 样 变 性 . 钉 质 沉着 。 表 皮 进 一 步 萎 
缩 ,皮肤 附件 亦 凌 缩 。 


【临床 表现 】 

本 病 多 数 早 缓慢 起 病 ,少数 呈 急 性 或 业 急 性 。 皮 肤 和 
肌肉 受累 是 本 病 的 两 组 主要 症状 。 皮 损 往 往 先 于 肌 炎 数 间 
其 至 数 年 发 生 。 在 DM 有 人 将 皮 损 发 生 后 2 年 尚 无 肌 炎 出 
现 者 称 之 为 无 肌 病 性 皮 肌 炎 (amyopathic DM)。DM/PM 
起 病 时 可 伴 全 身 不 适 \ 发 热 , 头 痛 、 关 节 痛 等 , 约 10% 成 人 
患者 可 有 雷诺 现象 。 

(一 ) 皮肤 症状 ”以 DM 较为 突出 ,本 病 的 皮肤 损害 多 
种 多 样 ,有 的 具有 一 定 特 异性 和 诊断 意义 ,有 的 提示 伴 发 内 
脏 恶 性 种 净 , 有 的 与 顶 后 有 关 。 皮 肤 病 变 与 肌肉 累及 程度 
常 不 平行 .有 时 皮 损 可 以 较为 广泛 而 仅 有 轻 度 肌 炎 ,相反 亦 
有 存在 严重 肌肉 病变 而 仅 有 轻 度 皮疹 。 在 面部 特别 是 上 限 

脸 发 生 紫 红色 阵 , 和 连 渐 弥漫 向 前 额 , 额 天、 征 前 、 贷 和 上 胸部 
Y 字 区 等 部 扩展 ,头皮 和 耳 后 部 亦 可 昧 及 。 闭 腿 近 脸 处 可 
见 明 显 扩 张 的 树枝 状 毛细 血管 ,以 眼 瞪 为 中 心 出 现 眶 周 部 
个 等 程度 水 肿 性 紫红 色 斑 片 ,具有 相当 特征 性。 四肢、 肘 、 


腔 尤 其 党 指 关节 和 指 间 关 入 伸 面 出现 紫红 色 据 疹 、 王 痛 表 
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称 Gotiron 征 . 亦 具有 特征 性 。 在 甲 根 镇 辟 可 见 如 育 毛 细 
血管 扩张 和 疗 点 ,由 小 皮 增 厚 等 , 均 有 助 于 诊断 有 有些 例 
炙 可 出 现 弥 湿性 或 局 限 ' - 色 广 或 后 疹 . 位 于 胸骨 前 ` 启 
肢 辣 或 用 背部 皮肤 。 通 常 无 明显 自觉 大 。 受 损 皮 肤 呈 征 
时 性 ,可 反 复发 作 .其 后 树 生 可 合 或 持续 不 退 证 座 笑 膜 亦 
本 出 现 红 广 
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在 慢性 病例 中 有 时 尚 可 出 现 多 发 角 化 性 丘疹 .斑点 状 

各 素 沉 着 .毛细 血管 扩张 、 轻 度 皮肤 著 缩 和 色素 脱 失 等 , 称 

之 为 血管 萎缩 性 异 色 病 性 皮 肌 炎 。 偶 尔 在 异 色 病 样 疹 基 础 

上 出 现 火红 色 盐 至 棕 红 色 皮 疹 , 损 害 广泛 , 尤 以 头面 部 为 

落 , 像 酒 醇 样 外 观 ,并 可 见 大 是 扩张 的 毛细 血管 , 称 之 为 " 恶 
性 红斑 ”, 常 提示 伴 发 恶性 肿 疤 。 

此 外 ,有 时 可 见 皮 下 钙化 结 节 或 沉积 的 钙 质 排出 形成 
溃疡 。 有 些 非 典型 病例 在 一 侧 或 两 侧 上 腿 险 或 瞎 根 部 出 现 
紫红 色 斑 ,或 头皮 部 出 现 弥 漫 性 红斑 ,脱发 ,或 表现 为 苯 麻 
疹 样 ,多 形 红斑 样 . 网 状 吉 斑 、 大 疱 性 损 省 等 。 部 分 病例 对 
日 光 过 丝 。 

有 报道 约 8 吧 病 例 只 有 皮疹 ,经 长 期 随访 亦 未 见 肌肉 
病变 。 但 据 华山 医院 110 例 皮 肌 炎 住 院 患者 分 析 , 有 些 虽 
然 尚 无 明显 肌 炎 症 ,但 已 有 血清 肌 酶 及 (或 ) 尿 肌 酸 增高 ， 
提示 伴 有 肌肉 受累 ,可 称 之 为 亚 临 床 肌 炎 。 

(二 ) 肌肉 症状 ”任何 部 位 肌肉 丝 可 受 侵犯 ,但 以 四 及 
肌肉 首 得 累及 .肢体 近 端 册 肉 又 比 远 侧 的 肌肉 更 易 受 损 , 肩 
肢 带 和 骨 仁 带 肌 肉 亦 较 早 波及 , 上告 和 股 部 肌 群 次 之 ,其 他 
部 位 肌 群 更 次 之 。 病 变 常 呈 对 称 性 , 亦 可 局 限 在 某 肌 肉 铬 ， 
或 某 肌肉 或 多 个 肌肉 群 连续 被 波及 此起彼伏。 通常 患者 
感 乏 力 , 随 后 有 肌肉 疼痛 、 痛 和 运动 痛 . 进 而 由 于 肌 力 下 

现 各 种 运动 功能 障碍 和 特殊 姿态 。 由 于 肌肉 病变 的 
等 ,症状 可 有 所 不 同 ,一 般 有 抬 辟 、 


降 ,时 
多 少 ,轻重 .部 位 的 差异 等 

头 部 运动 或 下 蹲 后 站 起 困难 , 步 态 拙劣 ,由 于 肌 力 急剧 训 
: 殊 姿 态 , 重 者 全 身 不 能 动弹 。 当 啊 、 食 管 上 部 





















减 .可 呈现 
和 和 肚 部 肌肉 受 宗 时 可 出 现 声音 中 哑 和 看 咽 困 难 ; 贤 贞 利 肋 
间 肌 票 及 时 可 发 生气 急 和 呼吸 困难 ;心肌 受累 可 产生 心力 
衰竭 等 。 病 变 肌 肉 可 正 呈 柔 同感 ,纤维 性 变 而 发 硬 或 


皮 实 ,可 促使 关节 挛 纳 影响 功能 。 有 时 出 现 重症 肌 无 力 病 
伴 












: 合 征 即 无 痛 性 肌 软 弱 , 在 活动 后 加 剧 。DM 常 表现 为 





病变 肌肉 区 域 的 皮肤 增 厚 或 水 肿 。 


(三 ) 其 他 症状 
1 肺 部 受累 ”包括 呼吸 肌 无 力 、 吸 入 性 肺炎 、 


间 质 性 
肺炎 . 肺 梗死 和 肺 出 血 等。 共 中 间 质 性 肺炎 的 发 生 率 最 商 。 
抗 Jo 抗体 阳性 患者 比 阴性 患者 更 容易 合并 间 质 人 性 肺炎 。 
间 质 性 肺炎 HRCT 可 表现 为 毛 玻 璃 样 变 、 线 状 影 \ 壕 

气管 充气 征 、 肺 实质 微 结 节 、 蜂 容 样 改变 等 ,其 病理 


片 影 . 支 气 御 到 
分 型 可 分 为 细胞 性 间 质 性 肺炎 ,弥漫 性 肺泡 损伤 .纤维 化 及 
两 种 ， 急 性 问 质 性 师 


机 化 性 肺炎 。 临 床 可 分 为 急性 和 和 慢 
炎 的 定义 为 在 简 诊 1 个 月 内 出 现 呼 吸 困 难 和 低 气 血 症 , 并 
进行 性 加 重 . 或 需 插 管 治疗 ;其 他 归 为 乙 性 问 质 性 肺炎 。 音 
性 间 质 性 吨 炎 患者 的 HRCT 表现 为 毛 玻 璃 伴 灾 和 肺 实 
慢性 间 质 性 肺炎 患 吉 的 HRCT 表现 为 网 格 状 和 蜂 帘 状 改 
者 尽管 进行 积极 治疗 ， 
患者 大 多 数 经 治疗 后 



















变 。 并 发 间 质 性 肺炎 的 72% 









仍 在 1 一 2 个 月 内 此 于 呼吸 误 疯 ; 
病情 稳定 ,少数 病情 迁延 进展 ,部 分 患者 反复 肺 部 感染 , 预 








后 差 ， 





2. 心脏 受累 心血 管 并 发 症 主要 包括 充血 性 心力 训 
\ 左 室 舒 张 功能 障碍 、 冠 状 动脉 病变 (包括 心绞痛 和 心肌 
楼 死 )\ 变 异性 心绞痛 及 心包 炎 等 。 心 血管 并 发 症 的 亚 临 床 
表现 报道 较 多 ,主要 为 心脏 传导 异常 和 心律 失常 。 主 要 的 
病理 生理 机 制 为 营养 心肌 的 小 血管 受累 、 心 肌 炎 及 冠状 动 
脉 病变 ;此 外 ,治疗 PM/DM 的 药物 糖 皮质 激素 及 免疫 抑 
制剂 也 可 能 诱发 心血 管 并 发 症 。 治 疗 心血 管 的 传统 药物 治 
疗 PM/DM 心血 管 并 发 症 仍 有 效 。 

3. 合并 肿瘤 ”有 报道 称 PM/DM 患者 较 一 般 人 群发 
生 肿 瘤 的 概率 高 6.5 一 12.6 倍 。DM 并 发 的 肿瘤 有 卵 梨 
癌 、 肺 癌 、 胰 腺 瘙 、 大 肠 癌 及 非 惟 奇 金 淋 巴 癌 ;PM 常见 的 肿 
瘤 有 非 霍 奇 金 淋 巴 瘤 、 肺 癌 及 膀胱 癌 。 女 性 患者 卵巢 癌 及 
乳腺 癌 、 男 性 患者 肺癌 及 前 列 腺 癌 的 发 生 率 都 较 一 般 人 群 
高 ,亚洲 患者 包括 中 国人 氏 咽 癌 的 发 生 率 为 高 。 多 因素 变 
量 分 析 表 明 ,发病 时 年 龄 较 大 (二 45 岁 ;OR=9.10) 及 男性 
患者 (OR==4.06) 恶 性 肿 痛 发 生 的 机 会 最 多 ,是 两 个 独立 的 
危险 因素 。 

4. 并 发 感染 ”PM/DM 患者 容易 感染 的 原因 是 机 体 
免疫 功能 的 紊乱 和 长 期 ,大 剂量 免疫 抑制 剂 的 使 用 。 常 见 
病原 菌 包括 真菌 .细菌 和 病毒 ,其 中 真菌 (主要 是 白色 念珠 
菌 和 卡 氏 肺 抱 子 菌 ) 占 50 外 。 激 素 用 量 越 大 ,血清 蛋白 水 
平 越 低 , 发 生 感染 的 机 会 越 大 ; 卡 氏 肺 抱 子 菌 性 肺炎 主要 发 

生 在 粒 细胞 减少 患者 , 常 是 致命 的 。 





ie 钢 餐 检查 示 食管 是 动 差 ,通过 缓慢 ， 
食管 扩张 , 梨 状 窝 钢 剂 滞留 等 。 


6. ja Se 

7. 抗 合成 酶 综合 征 ” 抗 Jo-1 抗体 阳性 的 PM 和 DM 
患者 ,临床 上 常 表现 为 肌 炎 、 间 质 性 肺炎 、 关 节 炎 ,雷诺 现象 
和 技工 手 。 

(四 ) 无 肌 炎 性 皮 肌 炎 患者 无 肌 炎 的 临床 和 亚 临 床 
表现 , 肌 酶 不 升 高 , 肌 电 图 无 肌 源 性 损害 发 现 . 有 Gottron 
征 或 合并 其 他 皮 肌 炎 的 典型 皮炎 表现 ,皮肤 活检 符合 皮 肌 
炎 的 皮肤 表现 。 无 肌 炎 性 皮 肌 炎 容 易 合 并 急性 间 质 性 肺 
炎 , 预 后 较 差 。 


【实验 室 检查 】 
帮 象 授 常 






变化 ,有 时 有 轻 度 贫血 和 白细胞 增多 、 
约 1/3 病例 有 嗜 酸性 粒 细胞 增高 。 红 细胞 沉 守 度 
加 。 血 清 斑 白 总 量 不 变 或 减低 ,血球 蛋白 比值 下 降 、 让 下 和 
减少 , 和 Y 球 蛋白 增高 。 

(一 ) 免疫 学 检测 
类 自身 抗体 。 

1. 直接 抗 肌肉 各 种 成 分 的 抗体 ”Wada 等 用 高 度 纯化 
的 如 紫 球 香 白 经 放射 免疫 测定 ,发 现 PM 时 者 的 血清 中 上 
浆 球 蛋白 抗体 的 阳性 率 为 00%， 未 发 
现 此 抗体 。Nishikai 等 发 现 轴 类 一 者 的 肌 红 焉 E 抗体 阳性 











DMZPM 患者 血清 中 可 检测 出 两 
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率 为 71%, 其 他 结缔 组 织 病 患 者 低 于 15%. 正 常人 则 未 
发 现 。 

2. 抗 核 抗 体 和 抗 细胞 质 抗 体 约 10% 患 者 LE 细胞 
阳性 , 约 175 一 173 病例 抗 核 抗体 阳性 ,主要 为 小 斑点 型 。 

(1) 抗 Jol 抗体 :抗原 为 组 氨 酰 tRNA 合成 酶 . 属 胞 
质 抗体 。PM 中 阳性 率 为 30%~40 约 ,DM 二 5%. 儿童 型 
DM 罕见 。 抗 Jo-l 抗体 与 间 质 性 肺 部 疾患 密切 关联 。 亦 可 
见于 重 蕉 综合 征 , 尤 其 是 伴 有 干燥 综合 征 患 者 。 

(2) 抗 Mi-2 抗体 :Mi-2 抗原 为 核 蛋 白 , 在 DM 阳性 可 
达 25%~30% ,儿童 型 DM 以 及 伴 恶性 肿瘤 者 DM 偶 见 。 

用 直接 免疫 荧光 法 测定 病变 肌肉 组 织 毛细 血管 壁 ( 特 
别 是 儿童 病例 ) 可 见 IgG、IgM 和 C 型 免疫 荧光 沉积 ,在 真 
皮 与 表皮 交界 处 ,可 见 局 灶 性 IE 和 C 沉积 ,但 为 非 连 续 性 
沉积 ,与 SLE 不 同 。 

(二 ) 血清 肌 酶 测定 “血清 肌 酸 激酶 CCK)、 醛 缩 酶 .天 
冬 氨 酸 氨基 转移 酶 (AST) \ 丙 氨 酸 转 拟 酶 (ALT) 、 乳 酸 脱 
氢 酶 CLDH) 测 定 值 增 高 ,特别 是 CK,95 闪 肌 炎 在 其 病程 中 





出 现 CK 增高。 血清 酶 的 增高 与 本 病 肌肉 病变 的 消长 平 ex 


行 ,可 反映 疾病 的 活动 性 ,一 般 在 肌 力 改善 前 3 一 4 周 降低 ， 
临床 复发 前 5 一 6 周 升 高 。 

(三 ) 尿 肌 酸 测定 ” 患 本 病 时 由 于 肌肉 的 病变 , 肌 酸 从 
尿 中 大 量 排出 。 皮 贞 炎 患者 24 小 时 肌 酸 排出 量 偶 可 高 达 
2g。 在 发 育 期 .妇女 月 经 来 潮 前 后 和 老年 人 可 有 生理 性 肌 
酸 尿 ,但 其 24 小 时 排出 总 量 不 超过 每 千克 体重 4mg。 

(四 ) 肌 电 图 改变 90% 的 DMPM 显示 肌 源 性 改变 ， 






病变 肌肉 呈 肌 源 性 萎缩 相 . 常 见 失 神经 纤维 性 颤动 ,呈现 不 
规则 的 放电 波形 。 坎 患 肌 肉 不 是 全 前 维 同时 受累 .其 


中 多 半 有 正常 的 肌纤维 散在 。 轻 用 力 时 旦 短 时 限 多 相 运 动 


单位 ,最 大 用 力 时 呈 低 电 讨 .干扰 相 , 多 相 波 增加 。 

(五 ) 其 他 ”严重 肌 摸 伤 可 释放 肌 红 便 白 .血清 肌 红 醒 
白 测定 可 作为 衡量 疾病 活动 程度 的 指标 。 尿 中 可 见 血红 售 
自 样 色素 ,病情 加 重 时 排出 增多 ,缓解 时 减少 ， 亦 有 报道 典 
3- 甲 基 组 氨 酸 排出 增多 为 肌肉 损伤 的 标志 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
十 ee 瑞 肌 肉 乏 力 ,疼痛 各 压痛 , 伴 特 征 性 
1g :紫红 a 加 Gotiron 征 利 部 
管 状 和 体征 时 ,一 般 
如 CK、LDH、AST、ALT 及 
出 盟 增 加 ;必要 时 结合 册 电 
查 . 可 以 确诊 本 病 。1975 


















Eo 不 难 . 青 结 会 血 汪 


Si 





小 时 孙 
交 肌 肉 组 织 病 驴 


图 的 改变 和 病 3 
年 Bohan 利 Peter 提出 多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 炎 诊 断 标准 ; 





OD 时 带 肌 、 贷 届 肌 对 称 无 力 . 病 程 其 Se 有 无 存 
哟 采 难 .呼吸 肌 受 : 加 肌肉 活 答 :肌纤维 天 死 .发 细 胞 浸 
润 , 束 周 册 鞭 项 ; 过 血 酒 4K 升 高 :起 肌 电 多 :有 贞 源 性 损害 
地 皮肤 改变 。 满 足 书 一 四 四 项 标准 ,确诊 为 多 发 性 员 炎 ; 符 
合 中 一 时 中 的 三 项 标准 ,可 能 为 多 发 性 肌 炎 ;满足 中 ~ 辐 确 
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〗 发 生 在 40 岁 以 上 ,以 颈 肩 爵 带 逢 
川 僵 明 显 和 突出 , 伴 全 身 乏 力 、 it 发 热 等 








第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


诊 为 皮 肌 炎 。 

本 病 需 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

{ 一 ) 系统 性 红斑 狼疮 ”SLE 皮 损 以 痢 粘 部 水 肿 性 蝶 
形 红斑 , 指 ( 趾 ) 关 节 伸 面 暗 红斑 和 甲 周 以 及 末节 指 ( 趾 ) 屈 

面 红 斑 为 特征 性 ;而 皮 肌 炎 则 以 眶 周 为 中 心 的 水 肿 性 紫红 

斑 、Gottron 征 为 特征 ; SLE 多 系统 病变 以 肾 累 及 为 主 ,而 
PM 和 DM Na 肾 及 为 主 , 旦 声音 噶 哑 及 香 咽 
困难 较 常 见 。 此 外 ,血清 肌 酶 水 平和 尿 肌 酸 排出 在 PM 和 
DM 庆 才 中 明显 增高 。SLE 患者 体内 可 以 检测 到 抗 ds- 
DNA,. 抗 SM 抗体 ,PM 和 DM 则 发 现 抗 Jo-1 抗体 阳性 。 

(二 ) 系统 性 硬 皮 病 ”系统 性 硬 皮 病 以 雷诺 现象 、 颜 面 
和 四 肢 术 端 肿 胀 ,硬化 以 后 萎缩 为 其 特征 ;而 皮 肌 炎 则 以 肌 
肉 软弱 ,疼痛 及 以 眶 周 为 中 心 的 水 肿 性 紫红 璇 、Gottron 征 
等 特征 性 皮疹 为 主 。 肌 肉 病变 在 系统 性 硬 皮 病 即使 发 生 也 
出 现在 晚期 , 且 为 间 质 性 肌 炎 而 非 DM/PM 的 实质 性 
肌 炎 。 

(三 ) 风湿 性 多 肌 痛 
































( tir rheumatica) 通常 
骨盆 带 肌 弥 没 性 疼痛 , 展 
对 非特 异性 症状 ; 
血沉 明显 升 高 ;血清 CK 值 正常 . 肌 电 图 正常 或 轻 庶 肌 病 性 
变化 ,但 磁 共 振 检 查 可 以 发 现 肩 周 肌肉 周转 有 少 世 液体 渗 
出 和 炎症 改变 。 常 合并 闯 动 脉 炎 。 

(四 ) 嗜 酸性 肌 炎 (eosinophilic myositis) ”其 特征 为 亚 
急性 发 作 性 肌 痛 和 近 端 肌 群 无 力 .血清 肌 酶 升 高 , 肌 电 图 示 
肌 病 变化 ,肌肉 活检 示 肌 炎 伴 嗜 酸 性 粒 细胞 炎 性 浸润 等 ,本 
病 实 为 嗜 酸性 粒 细 胞 增多 症 病 谱 中 的 一 个 亚 型 。 









【预后 】 
国外 报道 :PM 和 DM 患者 5 年 和 10 年 生存 率 分 别 为 
75%、63% 和 55%、 i 中 位 生存 期 分 别 为 11 年 和 12.3 
和 年。 死亡 原因 ` 呼 吸 系统 受累 和 
合并 感染 。 该 病 的 死亡 率 虽 不 高 ,但 随访 的 患者 中 仍 有 
60% 旺 慢性 进展 ,20% 呈 反复 发 作 ， 还 有 20 兴 完全 缓解 。 
理 少 年 型 皮 肌 炎 (juvenile dermatomyositis, JDM) 的 预后 
较 好 ， 




















此 村 和 让 后 ,血清 肌 茸 
cp 展 角 可 采用 按 麻 、 推 余 、 
处 防止 员 内 so 挛 峭 。 对 功能 类 失 串 





pat 执 y 
者 进行 康复 训练。 
(二) 药物 治疗 禧 皮质 激素 是 本 病 的 首选 药物 。 诈 


估 多 少 决定 于 病 博 的 严重 穆 度 ， 成 人 -- 航 起 始 用 各. 以 小 
尼 丛 为 例 , 约 需 50 一 120mgy/d, 或 上 由 ;儿童 
3 讲 


用 旦 道 常 绞 成 人 用 当 临 床 症状 改 话 和 血清 肌 里 下 






-1].5 Smg/ (kg 四 
让 为 高。 
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降 近 正常 时 .激素 用 量 可 递减 。 激 素 的 维持 重 ( 约 5 一 
15mgy/d) 常 需 数 月 甚至 数 年 。 病 情 危 重 如 急性 间 质 性 肺炎 
出 现 呼吸 训 竟 时 可 考虑 激素 冲击 治疗 (500 一 1000mg/d， 
3 一 5 天 ) ,但 要 密切 注意 防治 感染 。 

激素 治疗 效果 不 理想 或 出 现 并 发 证 时 加 用 免疫 抑制 
剂 。 最 常用 的 免疫 抑制 剂 为 硫 唑 味 叭 [ 口 服 ,1 一 2mg/ 
(kg . d) 分 次 服用 ] 和 环 磷 酰胺 。 环 磷酸 胶 用 于 合并 急性 











间 质 性 肺炎 有 激素 治疗 效果 不 好 时 ， = 每 次 
500 一 1000mgy/m2 静 注 ;3 一 6 个 月 后 减 每 3 个 月 一 





次 ,每 次 500 一 1000mg/mz 静 注 ,总 是 才 ne 
呈 哇 叭 口服 维持 。 在 应 用 初期 ,两 者 均 需 每 周 观察 血 象 和 
肝 功 能 情况 ,以 后 每 1 一 3 个 月 随访 一 次 。 病情 较 重 合并 感 
染 时 可 采用 大 剂 旦 丙种 球 蛋 白 冲 击 疗法 ,方法 为 每 月 
400mg/kg, 连 续 3 一 5 日 ,静脉 滴 注 。 环 孢 素 2.5 一 5mg/ 
(kg。d) 也 可 用 ,但 需 监测 其 血 药 浓 度 、 血 压 和 肝 肾 功能 。 
抗 症 药 物 ( 氢 哈 250mg/d、 党 基 执 只 200 一 400mg/d) 对 皮肤 
改变 有 一定 疗效 , 需 定 期 监测 视野 。 
(三 ) 其 他 方面 对 中 ,老年 患者 ,必须 详细 地 检查 有 
无 肿瘤 位 发 ,如 果 发 现 , 需 予 以 积极 治疗 。 尚未 发 现 伴 发 肿 
瘤 ,建议 每 隔 6 一 12 个 月 外 随访 一 次 ,对 于 高 危 人 群 则 应 加 强 
监测 。 对 儿童 DMVPM 患者 , 需 尽 可 能 地 去 除 一 切 可 疑 病 
灶 , 特 别 是 上 呼吸 道 感 染 灶 。 处 于 活动 期 的 育龄 期 患者 不 


宜 媳 娠 ,以 免 加 重病 悄 。 
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硬 皮 病 Cscleroderma) 是 一 种 原因 不 明 的 结 
临床 上 以 胶原 纤维 沉积 ,硬化 ,导致 局 限 性 或 弥漫 
厚 和 纤维 化 以 及 内 脏 器 官 (包括 消化 道 肺 脏 、 消 脏 和 心脏 
等 ) 结 构 功 能 异常 为 特征 。 根 据 皮 损 范围 以 及 内 胜 器 官 是 
耕 受 捍 分 为 局 灶 性 硬 皮 病 (localized scleroderma,LS) 以 及 
系统 性 便 皮 病 ,系统 性 人 硬 皮 病 又 称 系统 性 硬化 (systemic 
Sclerosis.SSc) 。LS 以 局 部 皮 损 为 主 .不 累及 内 脏 器 官 ,SSe 
除 有 皮 损 之 外 , 常 可 累及 内 脏 , 届 于 弥漫 帝 组 织 病 。 


【病因 】 
目前 ,确切 病因 尚 不 明确 ,系统 性 硬化 的 发 病 可 能 涉及 
以 下 内 素 : 

(一 ) 遗传 因素 ， 研 究 表明 HLA-Al、 HLA-B8、HLA 
DR3 单 体型 或 DR3/DR52 与 疾病 相关 ;主要 组 织 相 容 性 复 
合 物 (MHC)C4AQ0 和 DQA2 宙 强 相关 ; 同 卵 双胞胎 
的 共 :为 5.9%, 是 机 会 概率 的 300 倍 ;: 趾 
SSe 的 风险 明显 增高 ,部 分 患 省 有 家 族 史 ; 提 
未 本 病 的 发 生 与 遗传 因素 有 关 。 

(二 ) 感染 因素 “不 少 患 者 发 病 前 有 咽 峡 炎 
炎 肺炎 等 。 近 年 来 提出 布 氏 醇 鲁 旋 
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扁桃 体 
细胞 病毒 隐 









性 感染 和 细小 病毒 B19 感染 与 SSe 发 病 有 关 。 
(三 ) 环境 因素 秘 尘 是 可 能 的 诱发 内 









贷 乙 烯 .出 某 . 外 醛 、. 博 来 侮 
的 人 群 患 病危 险 性 增高 。 


二 氢化 侍 及 生物 源 性 铸 基 酸 






〖 发 病 机 制 】 
主要 包括 免疫 异常 血管 内 皮 细 胞 激活 和 和 (或) 损伤 以 
及 成 纤维 细胞 活化 导致 胶原 过 度 产生 ,三 普 相互 作用 造 焉 
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硬 皮 病 


外 和 建 ” 王 侠 生 


了 SSc 的 发 病 。 

(一 ) 免疫 异常 

1. 免疫 细胞 和 黏附 分 子 ” 细 胞 介 导 的 免疫 反应 在 纤 
维 化 发 生 中 起 主导 作用 。CD4-T 细胞 是 病变 处 的 主要 浸 
润 细 胞 .皮肤 中 的 肥大 细胞 .中 性 粒 细胞 和 嗜 酸性 粒 细胞 、 
哮 碱 性 粒 细胞 数量 的 增加 促进 了 免疫 系统 的 活化 。 同 时 、 
淋巴 细胞 .血管 内 皮 细 胞 和 成 纤维 细胞 上 黏附 分 子 [ 内皮 细 
胞 白细胞 务 附 分 子 -1(ELAM-1) 细胞 间 黏 附 分 子 -1 
(1CAM-1)] 整合 素 (B 和 良 整 合 素 ) 及 淋巴 细胞 功能 抗原 
(LEFA) 表 达 增 加 :增强 了 工 细 胞 的 归 梨 和 与 成 纤维 细胞 的 
结合 。 

2. 自身 抗体 患者 血清 中 可 检测 出 多 种 自身 抗体 , 如 
抗 核 抗体 [ANA) . 抗 着 丝 点 抗体 (ACA) 、 抗 拓扑 异 构象 工 
(ScL70) 抗 体 、 抗 单 链 DNA 抗体 (ss-DNA) 、 抗 内 皮 细 胞 抗 
体 (AECA) 以 及 抗 工 下 型 胶原 抗体 等 。 患 者 血清 中 的 抗 
体能 结合 在 内 皮 细 胞 和 成 纤维 细胞 上 .促进 抗体 依赖 的 细 
胞 毒 反应 。 

3. 细胞 因子 ”肿瘤 坏 多 因子 -e(CTNEF-a) 和 和 自 介 求 
(IL-la\IL-1B) .白介素 -2(IL-2)、 四 介 素 -4 、 和 
(1-6)、 扫 介 素 -8(1L-8)、 和 白介素 -10(1L-10) 都 对 发 
重要 。TGEF-B 可 刺激 纤维 变性 和 血管 增生 ， 9 能 影响 其 他 
细胞 因子 的 分 泌 : 纤 连 盘 白 在 病变 部 位 增多 , 它 也 是 成 纤维 
细胞 的 欧 化 因 于 和 促 有 丝 分 裂 原 。 

(二 ) 血管 内 皮 细胞 损伤 ” 受 损 的 血管 内 皮 细 胞 产生 
成 少 , 而 前 歼 环 素 是 重要 的 血管 扩张 剂 和 血小板 
制 物 、 血 小 板 与 受 损 内 皮 细 网 结合 ,活化 并 释放 瞄 
力 血 管 收 策 物 质 血 栓 索 ,而 血栓 索 是 平滑 记 细 用 和 成 纤维 
细胞 的 更 化 国王 和 促 有 丝 分 绚 原 ,活化 的 血小板 有 车 放 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


TGF-B, 刺 激 成 纤维 细胞 合成 胶原 。 同 时 .患者 血清 中 涂 酶 
体 蛋 白 粒 酶 (granzyme)-1、 白 三 烯 B: 内皮 素 -1 等 ,能 进 一 
步 地 改变 或 损伤 小 血管 的 功能 。 感 觉 神经 系统 损害 导致 的 
血管 扩展 性 神经 肽 缺乏 亦 可 引起 血管 收缩 ,导致 缺 氧 性 内 
皮 损 伤 , 再 灌注 可 导致 氧化 自由 基 释 放 , 进一步 造成 组 织 
损伤 。 

(三 ) 成 纤维 细胞 的 异常 ”SSc 患者 中 成 纤维 细胞 引 
起 纤维 化 的 两 种 主要 途径 :@ 细 胞 因子 刺激 后 产生 细胞 外 
基质 增加 ;@@ 成 纤维 细胞 本 身 的 多 克隆 造成 细胞 外 基质 的 
过 重合 成 。 

细胞 因子 如 TGF-B、IL-1、TNF-a 等 刺激 内 膜 纤维 化 ， 
穿 透 受 损 内 皮 细 胞 ,导致 外 膜 和 血管 周围 纤维 化 。TGF-B 
能 刺激 成 纤维 细胞 增殖 ,合成 细胞 外 基质 蛋白 和 分 记 促 纤 
维 化 的 细胞 因子 一 一 结缔 组 织 生 长 因子 (connective tissue 
growth factor,CTGF) ,CTGF 进一步 刺激 成 纤维 细胞 增殖 
和 合成 胶原 等 细胞 外 基质 蛋白 。 

SSc 患者 的 成 纤维 细胞 似乎 处 于 一 种 永久 激活 状态 ， 














nn 部 分 是 受 自分 泌 和 旁 分 泌 的 TGF-8 和 CTGF 的 影响 。SSc 
患者 成 纤维 细胞 克隆 产生 的 胶原 远 远 多 于 正常 人 成 纤维 细 


中 < 人 胞 克隆 产生 的 胶原 。 研 究 表明 ,在 SSc 中 ,只 有 成 纤维 细胞 


的 一 种 亚 型 对 纤维 化 起 作用 ,这 是 一 群 先天 性 高 度 表 达 基 
质 林 因 的 成 纤维 细胞 亚 群 ,其 产生 的 胶原 量 是 同一 组 织 其 
他 细胞 的 2 一 3 倍 。 

(四 ) 微 嵌 合 状态 ”最 新 研究 表明 微 典 合 状态 可 能 参 
与 SSe 的 发 病 ,SSc 和 同 种 异体 骨 通 移植 后 移植 物 抗 宿主 
病 (GVHD) 的 临床 表现 非常 相似 。 此 外 .女性 妊娠 时 发 生 
双向 细胞 转移 ,胎儿 祖 细胞 可 在 母亲 血液 里 存活 多 年 , 故 育 
龄 期 女性 的 发 病 率 增加 可 能 与 此 有 关 。 但 微 嵌 合 状态 参与 
的 发 病 机 制 目前 尚 不 清楚 。 


【临床 表现 】 
(一 ) 局 灶 性 硬 皮 病 
1. 斑 状 损害 ( 硬 斑 病 ) 最 为 常见 , 约 占 60%。 初 好 为 
圆 形 .长 圆 形 或 不 规则 形 ` 淡 红色 或 紫红 色 水 肿 性 发 硬 的 片 
块 损 害 。 数 周 或 数 月 后 渐 扩 大 ,直径 可 达 1~-10cm 或 更 
大 : 色 转 淡 星 淡 黄 色 或 象牙 色 , 周 围 党 淡 紫 色 或 淡 红 色 
他 。 表 面 呈 蜡 样 光泽 , 触 之 有 皮革 样 硬度 ,有 时 伴 毛细 血管 
扩张 。 损 害 可 单个 或 多 个 。 经 过 缓慢 , 数 年 后 硬度 减轻 , 渐 
出 现 次 白色 或 淡 褐色 斑 状 萎缩 。 可 发 生 于 任何 部 位 ,但 以 
驱 二 为 多 见 。 
泛 发 性 重 考 病 罕见 ,特点 为 损害 数 日 多 ,皮肤 硬化 面积 
大 .分 布 广 泛 而 无 系统 性 损害 。 好 发 于 胸 腹 及 四 肢 近 内。 
少数 患者 可 转 为 SSe。 RE 
2， 带 状 损害 ” 常 沿 上 肢体 或 肋 间 星 带 状 分 布 ,但 头皮 或 
面条 部 亦 常 发 生 , 经 过 与 片 状 损害 相似 ,有 时 可 伴 皮 损 下 的 
肌肉 萎缩 及 骨骼 脱 钙 吸收， 多 见于 儿童 。 
3. 点 滴 状 损害 



















多 发 生 于 倾 、 抠 下 ,损害 为 绿豆 至 黄 
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豆 大 小 呈 集 能 性 或 线 状 排列 的 发 硬 小 班 点。 表面 光 滑 发 
高 , 旺 珍珠 母 色 或 象牙 色 。 病 久 可 发 生 芋 缩 。 此 型 比较 


(二 ) 系统 性 硬化 (SSc) 临床 表现 多 样 , 既 有 特异 性 
组 织 和 内 脏 受 味 的 表现 ,也 有 慢性 消耗 性 疾病 的 表现 ;起 病 
前 可 有 不 规则 发 热 .易于 疲劳 和 体重 下 降 等 。 

1. 雷诺 现象 (雷诺 症 ) 95% 的 病例 首发 症状 为 雷诺 
现象 , 即 阵 发 性 指 ( 趾 ) 小 动脉 和 微血管 痉挛 和 缺 血 , 偶 见于 
鼻尖 和 耳 廓 。 呈 现 发 作 性 苍白 .发绀 和 潮红 三 相反 应 ,常见 
的 发 作 诱 因 有 寒冷 .振动 或 情绪 激动 , 常 伴 局 部 的 麻木 \ 疼 
痛 , 遇 暖 后 可 缓解 。 雷诺 现象 经 常 发作 可 出 现 局 部 营养 性 
改变 ,如 指 ( 趾 ) 尖 皮肤 点 状 坏死 、 鞭 缩 下 陷 及 瘦 痕 。 指甲 可 
出 现 因 溃 疡 所 致 的 四 陷 性 首 痕 ,严重 者 可 出 现 指 ( 趾 ) 示 端 
发 凉 .发 绀 . 指 腹 变 平 、. 坏 癌 , 末 节 少 骨 吸收 溶解 、 变 短 或 
截 指 。 

2. 皮肤 改变 系统 性 硬化 的 皮肤 改变 按 累 及 范围 分 
为 局 限 性 (皮肤 ) 系 统 性 硬化 (limited cutaneous sclerosis， 
LSSc) ,又 称 肢 端 型 系统 性 硬化 ,以 及 弥漫 型 (皮肤 ) 系 统 性 
硬化 (diffused cutaneous sclerosis, DSSc) 。 前 者 皮 损 局 限 
于 肘 关节 、 膝 关节 的 远 端 ， 可 有 颜面 、. 颈 部 受 崇 ,进展 缓慢 ， 
后 者 除 上 述 部 位 受累 之 外 , 常 累及 躯干 。 皮 损 按 病程 分 为 
肿胀 期 、 硬 化 期 和 萎缩 期 。 

Cy 肿胀 期 : 绝 大 多 数 的 病例 皮肤 硬化 都 从 手 开始 ,水 
肿 范 玮 可 达 前 辟 , 继 而 面部 ,并 部 受累 ,患者 自觉 手指 和 面 
部 发 紧 发 胀 ， 下 肢 首发 相对 少见 。 常 表现 为 从 肢体 远 端 开 
始 ,向 近 端 发 展 的 非 止 陷 性 、 硬性 肿胀 ,手指 可 出 现 “ 腊 肠 
指 ” 样 表现 。 

( 硬化 期 ;硬化 期 患者 皮肤 逐渐 变 厚 变 硬 , 最 终年 固 
结合 于 皮 下 组 织 , 皮 肤 逐 渐 出 现 发 党 、 变 紧 、 变 硬 、 皮 革 样 改 
变 , 有 间 样 光 洋 ,不 易 提起, 皮 纹 不 清 或 消失 ,汗毛 减少 。 面 
部 皮肤 受 黑 可 表现 为 面部 急 纹 消失 、 迪 净 缩 从 孔 狂 窜 、 
鼻 端 变 尖 .口唇 变 薄 、 口 周 出 现 放射 性 沟 纹 ,张口 受 限 、 舌 系 
带 变 短 .面部 无 表情 , 呈 假 面具 样 改变 。 受累 皮肤 即使 未 经 
日 晒 也 可 出 现 色 素 沉 年 , 启 毛 、 头 发 和 颈 千 等 处 可 见 类 似 白 
逆风 样 的 皮肤 色素 脱 失 。 头发 毛 曙 处 没有 色素 ,形成 黑白 
相间 改变 称 “ 椒 盐 征 ”皮肤 改变 。 部 分 患者 可 出 现 浆 漫 性 皮 
肤 恋 时 .皮肤 毛发 脱 失 、 油 脂 和 汗腺 减少 ,皮肤 变 十 \ 变 粗 

(3) 萎缩 其 :皮肤 萎缩 变 源 , 甚 至 皮下 组 织 及 几 肉 亦 发 
生 著 缩 及 使 化 , 紧 贴 于 崩 迟 ,形成 “皮包 骨 样 ”。 指 端 及 关节 
处 形成 点 状 目 陷 性 症 痕 并 易 发 生 兢 固 性 溃疡 。 患 区 少 汗 和 
毛发 脱落 。 少 数 病例 可 出 现 毛细 血管 扩张 。 

E 述 皮肤 撞 :是 各 型 硬 皮 病 中 最 突出 的 临床 表现 ,是 
诊断 硬 皮 病 的 主要 依据 。 

3. 肌肉 骨骼 表现 ”非特 异性 多 关节 疼痛 和 展 假 是 SSc 
的 典型 症状 。 由 于 皮肤 增 厚 上 且 与 其 下 关节 紧 贴 ,致使 关节 
挛缩 和 功能 受 限 ;由 于 腿 靖 的 炎症 和 纤维 素性 变 , 当 腕 、 忠 、 














膝 等 病变 处 主动 或 被 动 运动 时 触 诊 可 感觉 到 皮革 样 摩擦 
感 ,但 一 般 无 摩 氛 音 ;由 于 皮肤 长 期 紧 崩 , 指 尖 的 指 垫 和 骨 
性 突起 处 如 肘 、 踩 及 近 端 指 间 关 节 的 伸 侧 易 发 生 溃疡 ,这 些 
溃疡 可 以 继 发 感染 ;由 于 失 用 性 萎缩 ,许多 患者 肢体 近 端 或 
远 端 肌 肉 可 出 现 隐 洲 性 肌 无 力 ;由 于 长 期 慢性 指 ( 趾 ) 缺 血 ， 
此 应 吸收 和 肢 端 骨 质 溶解 也 较为 常见 ,尤其 是 病程 较 长 的 
患者 。 约 40% 病 程 较 长 的 局 限 性 硬 皮 病 患 者 出 现 皮 下 钙 
化 ,这 些 沉积 可 引起 间歇 性 炎症 反应 , 常 可 自发 性 穿 破 皮 
肤 , 并 发 感染 。 由 于 肠 道 吸收 不 良 . 失 用 及 血 流 灌注 减少 ， 
党 伴 有 彤 质 疏 松 。 

4. 消化 道 表现 ” 骨 肠 道 受累 是 仅 次 于 皮肤 改变 和 雷 
诺 现象 的 SSc 的 第 三 大 主要 表现 ,从 口腔 到 直肠 均 可 受累 ， 
但 以 食管 受累 最 为 常见 (90%6) ,肛门 直肠 次 之 (50% 一 
70%) ,小 肠 和 结肠 较 少 (40 外 和 10 中 一 50%%) 。 

(1) 口腔 :张口 受 限 , 舌 系 带 变 短 . 牙 周 问 孙 增 宽 齿 虫 

(2) 食管 :食管 下 端 括约肌 功能 受 损 可 表现 为 间歇 性 
胃 灼 热 感 ,患者 多 描述 为 胸骨 后 烧灼 痛 , 并 向 咽 部 放射 , 伴 
反 酸 和 胆汁 反 流 ;食管 下 2/3 旺 动 减弱 可 引起 固体 食物 大 
咽 困 难 、 春 咽 痛 ;1/3SSc 患者 食管 可 发 生 Barrett 化 生 , 但 
进展 为 腺 癌 不 常见 。 疾 病 晚期 可 出 现下 段 食管 扩张 和 松 
弛 ,食管 反 流 常见 。 但 在 本 病 中 .食管 上 端 是 动 异 常 和 吞咽 
受 损 较 少 发 生 。 

(3) SSc 患者 可 出 现 胃 部 受累 ,表现 为 胃 部 扩张 , 松 
弛 ,张力 减低 , 排 空 延迟 ,患者 易 出 现 饱 腹 感 。 胃 窒 静 脉 扩 
张 形成 “西瓜 胃 ”, 是 引起 硬 皮 病 上 消化 道 出 血 的 原因 之 一 。 

(4) 胆道 :部 分 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 可 与 SSc 重合 发 
生 , 主 要 见于 病程 较 长 的 局 限 性 皮肤 型 患者 。 研 究 表明 ， 
17% 的 “ 原 发 性 ”胆汁 性 肝 硬 化 的 患 省 有 SSc 的 临床 表现 。 
但 肝脏 和 胆管 纤维 化 并 不 常见 。 

(5) 小 肠 : 常 见于 病程 较 长 的 局 限 性 硬 皮 病 患者 ,小 肠 
是 动 减弱 可 导致 肠 张 气 和 腹痛 ,提示 有 小 肠 麻 疗 性 肠 梗阻 
( 假 性 肠 梗阻 ); 少数 出 现 吸 收 不 良 综合 征 ,表现 为 体重 下 
降 、 上 腹泻 贫血 和 营养 不 良 ; 偶 见 肠 壁 事 样 积 气 征 ,表现 为 小 
肠 辟 的 透 义 线 骂 肿 或 线性 条 带 。 

(6) 大 肠 : 负 剂 灌肠 可 发 现 10 中 一 50 贤 的 患者 有 大 肠 
受累 ,表现 为 扩张 .无 张力 ,由 于 肠 壁 肌肉 萎缩 ,在 横 结肠 、 
降 结肠 可 有 较 大 的 特征 性 肠炎 ;大 肠 受 累 导致 慢性 便秘 和 
大 便 干 结 以 及 肠 梗 阻 ; 节 段 性 肠 道 无 张力 可 导致 肠 套 登 ; 如 
肛门 括约肌 受累 ,可 出 现 直肠 脱 牌 和 大 便 失 禁 。 

5, 肺 部 表现 ” 肺 部 受累 是 目前 SSc 最 主要 的 致死 和 
致 残 原因 ,2/3 以 上 的 SSe 患者 有 肺 部 受累 。 渐 进 性 劳力 
性 呼吸 困难 、 活 动 耐 受 量 受 限 和 干咳 是 典型 的 临床 表现 , 肺 
部 的 病理 改变 可 见 血管 闭塞 ,纤维 化 和 炎症 同时 存在 。SSc 
患者 肺 功能 大 多 存在 异常 ,表现 为 肺活量 下 降 和 肺 顺应 性 
降低 ;气体 交换 障碍 表现 为 弥散 率 降低 和 活动 后 氢 分 压 
降低 。 




















第 八 章 硬 皮 病 


在 弥漫 性 硬 皮 病 伴 抗 Scl-70 阳性 的 患者 中 , 肺 间 质 纤 
维 化 常常 较 重 , 肺 部 可 闻 及 吸 气 早期 细小 的 爆破 音 ;在 
CREST 综合 征 中 , 则 肺动脉 高 压 (pulmonary hypertension， 
PAH) 常 较为 明显 , 常 可 阅 及 肺动脉 礁 区 第 二 心音 亢进 分 
裂 . 右 室 奔 马 律 肺动脉 淮 和 三 尖 辩 关闭 不 全 的 杂音 ;可 见 
颈 静 脉 怒 张 . 肝 颈 回流 征 阳 性 和 下 肢 水 肿 。 

另外 一 种 不 太 常见 的 肺 部 病变 为 吸入 性 肺炎 ,由 于 食 
管 下 端 无 张力 导致 的 胃 反 流 所 致 。 广 泛 胸廓 皮肤 纤维 化 导 
致 胸部 活动 受 限 者 罕见 ; 继 发 细菌 或 病毒 感染 是 肺 间 质 纤 
维 化 的 严重 并 发 症 ; 肺 间 质 纤维 化 患者 肺泡 细胞 和 支气管 
癌 的 发 生 率 增高 。 

6. 心脏 表现 ”SSc 的 主要 心脏 病变 为 心包 炎 , 伴 或 不 
伴 有 心包 积 液 , 心 训 和 不 同 程度 的 传导 阻 滞 或 心律 失常 。 
表现 为 气短 .胸闷 , 心 导 , 水 肿 。 临 床 检查 可 有 室 性 奔 马 律 、 
赛 性 心动 过 速 ,充血 性 心力 衰竭 , 偶 可 闻 及 心包 摩 氛 音 。 

7. 肾脏 表现 ” 肾 衰竭 是 SSc 的 主要 死因 之 一 。 部 分 
肾 危 象 初期 可 无 症状 ,但 大 部 分 患者 感 疲 乏 加 重 , 出 现 气 
促 、 严 重头 痛 、 视 力 模糊 、 抽 摘 、 神 志 不 清 等 症状 。 严 重 肾 脏 








病变 大 多 发 生 于 弥漫 性 硬 皮 病 患者 , 肾 危 象 常见 ,表现 为 恶 下 


性 高 血压 ,可 迅速 进展 至 肾 衰竭 。 患 者 可 出 现 高 血压 脑病 、 
严重 头痛 .视网膜 病变 ,癫痫 和 左 心 功能 衰竭 ,也 可 出 现 
尿 和 蛋白 尿 ,继而 出 现 少 尿 和 肾 衰 竭 。 组 织 学 显示 硬 皮 病 
的 肾病 变 以 叶 间 动脉 ,弓形 动脉 及 小 动脉 的 病理 改变 最 为 
显著 ,血管 内 膜 增生 性 病变 伴 中 层 纤维 素 样 坏死 ;血管 平滑 
肌 细 胞 发 生 透明 变性 。 病 程 最 初 2~3 年 内 快速 进展 性 广 
泛 皮 肤 增 厚 是 肾 危 象 的 危险 因素 。 

8. 其 他 表现 20% ~~30% 的 SSc 患者 伴 有 咽 干 和 
(或 ) 口 干 症状 ,小 唾液 腺 显示 纤维 化 改变 ;尸检 资料 显示 ， 
14% 的 SSc 病例 有 甲状 腺 纤维 化 的 组 织 学 证 据 , 半 数 患者 
血清 中 有 抗 甲状 腺 抗体 ;血清 凋 酮 和 促 性 腺 激素 水 平 正 常 
的 部 分 男性 患者 有 阳痿 .提示 有 可 能 是 血管 损害 所 致 ;女性 
患者 中 阴道 干燥 也 是 一 种 常见 的 并 发 症 ,提示 与 腺 体 的 纤 
维 化 改变 有 关 ; 在 重症 病例 中 常 有 月 经 失调 和 闭经 ,女性 受 
孕 困 难 . 有 胎儿 富 内 发 育 退 缓和 低 体重 儿 的 报道 。 可 发 生 
卡 压 性 神经 病变 ,如 蚁 管 综合 征 、 感 觉 异常 性 股 痛 、 三 叉 神 
经 病变 和 面神经 麻 疗 , 亦 可 发 生 亚 临 床 型 自主 神经 功能 
失调 。 























【辅助 检查 】 

局 灶 性 硬 皮 病 实验 室 检 查 无 特殊 异常 ,SSc 的 辅助 检 
查 异常 如 下 : 

(一 ) 一 般 检 查 
胞 增多 ,血小板 增多 .部 分 患 洛 可 有 白细胞 减少 ,红细胞 沉 
降 率 增 快 ; 尿 常规 可 有 尿 蛋 折 阴 性 或 镜 下 血尿 、 管 型 尿 ， 

(二 ) 免疫 学 检查 血清 ANA 阳性 率 可 达 90% 以 上、 
蜡 、 核 仁 型 和 抗 着 丝 点 型 , 抗 核 仁 型 抗体 对 SSe 
的 诊断 相对 特异 :Scl-70 抗体 是 SSe 的 特异 性 抗体 .阳性 率 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


为 15%~20% ,该 抗体 常 与 弥漫 性 皮肤 硬化 、 肺 纤维 化 、 指 
( 趾 ) 关 节 畸 形 、 远 端 骨 质 溶解 相关 ; ACA 在 SSc 中 的 阳性 
率 为 15%% 一 20 站 ,是 局 限 性 皮肤 型 SSc 的 亚 型 CREST 综 
合 征 较 特异 的 抗体 , 常 与 雷诺 现象 . 指 端 缺 血 .PAH 相关 ; 
部 分 患者 血清 中 抗 ss-DNA 抗体 ,AECA. 抗 工 .TV 型 胶原 
抗体 .类 风湿 因子 (RF) , 抗 UIRNP 抗体 等 均 可 出 现 阳性 ， 
少数 患者 有 抗 PM/Scl 抗体 、 抗 RNA 聚合 酶 工 抗体 、 抗 
RNA 聚合 酶 抽 抗 体 。 

(三 ) 围 皱 微 循环 显微镜 检查 ” 甲 皱 微 循 环 显微镜 可 
观测 到 SSc 患者 特征 性 的 微 循环 结构 异常 , 即 毛细 血管 祥 
的 动脉 支 和 静脉 支 粗 糙 扩 张 , 毛 细 血 管 祥 项 部 增 宽 . 血 流 绥 
慢 ,血细胞 淤 集 , 部 分 区 域 毛 细 血 管 祥 环 消失 :SSsc 特征 性 
微 循 环 结构 异常 表现 为 微 循环 毛细 血管 床 结构 紊乱 破坏 ， 
毛细 血管 祥 环 丢失 减少 , 称 为 快速 进展 型 ;而 缓慢 进展 型 
表现 为 毛细 血管 环 微 动脉 . 微 静 了 脉 血管 支 明显 扩张 迁 曲 , 有 
少量 的 毛细 血管 祥 环 丢失 。 

(四 ) 组 织 病 理 ”皮肤 病理 的 水 肿 期 见 真皮 问 质 水 肿 ， 
真皮 上 层 小 血管 周围 轻 度 淋巴 细胞 浸润 ;硬化 期 见 真 皮 及 
| 皮下 组 织 胶原 纤维 增生 ,纤维 化 ,胶原 肿胀 .透明 样 变 和 均 
| 质 化 ,基质 增加 ,血管 内 膜 增生 ,血管 壁 水 肿 . 增 厚 , 管 腔 狂 

窗 ; 著 缩 期 见 表 皮 及 附属 器官 萎缩 .真皮 深层 及 皮下 组 织 钙 
盐 沉 积 。 内 胜 损 害 如 肺脏 肾脏、 食管 主要 表现 为 间 质 纤 维 
化 :血管 内 皮 细胞 肿胀 ,内 膜 增 生 , 管 腔 狭 窗 , 中 层 黏 液 样 
变 , 纤 维 素 样 坏死 ,致使 内 脏 灌注 受 损 。 
(五 ) 影像 学 检查 。 义 线 可 发 现 皮下 钙化 ,未 端 指骨 吸 
收 浒 解 变 细 甚至 消失 ,关节 间隙 狭 窗 和 关节 面 骨 硬 化 。 食 
管 饥 餐 可 发 现 食管 运动 异常 ;X 线 .CT 检查 可 示 肺 间 质 纤 
维 化 样 影像 学 变化 , 肺 间 质 纹理 增加 、 线 性 密度 增高 影 . 峰 
视 肺 样 改变 ,肺动脉 段 脱出 ,主要 累及 肺 部 的 下 2/3。 高 分 
洲 CT 用 于 分 辩 肺 纤维 化 和 间 质 性 炎症 ， 早期 可 出 现 呈 毛 
玻璃 样 的 间 质 性 肺 部 改变 。 
(六 ) 其 他 肺 功能 检测 是 临床 诊断 和 连续 功能 评价 
的 主要 手段 。 肺 功能 表现 为 肺活量 下 降 和 肺 顺 应 性 降低 ; 
气体 交换 障碍 表现 为 弥散 率 降低 和 活动 后 氧 分 压 降 低 ; 员 
电 图 显示 多 相 电 位 增加 ,波幅 和 时 限 降低 ;超声 心动 图 和 动 
芒 心 电 图 显示 约 半数 病例 有 心包 肥厚 或 积 液 ,心律 失常 和 
传导 阻 滞 ; 病 理 检查 80 吧 患者 有 片 状 心肌 纤维 化 . 员 活 愉 
芋 间 质 性 纤维 化 和 肌纤维 著 缩 。 


【诊断 】 

LS 主要 依据 皮 损 无 系统 受累 而 作 
斯 月 前 主要 依据 1980 年 
SSc 分 类 标准 。 该 标准 包括 ; 

A. 主要 条 件 : 近 端 皮肤 硬化 :手指 及 掌 指 (中 由) 关节 
近 庙 皮肤 增 厚 . 紧 崩 、 肿 胀 ， 这 种 改变 可 累 及 网 不 肢体 .而 
部 、 倾 部 和 躯 下 ( 胸 暗部 )。 

有 B 次 要 条 件 














1 诊断 。SSe 的 诊 
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(1) 指 硬化 :上 述 皮 肤 改 变 仅 限 手指 。 

(2) 指 间 四 陷 性 疗 痕 或 指 执 消失 :由 于 缺 血 导致 指 间 
思 陷 性 瘦 痕 或 指 垫 消失 。 

(3) 双 肺 基底 部 纤维 化 :在 立 位 胸 片上 ,可 见 条 状 或 结 
节 状 致密 影 ,以 双 肺 为 著 . 也 可 时 弥漫 斑点 或 蜂 帘 状 肺 。 要 
除外 原 发 性 肺病 所 引起 的 这 种 改变 。 

判定 :具有 主要 条 件 或 2 个 以 上 次 要 条 件 者 .可 诊断 为 
系统 性 硬化 。 此 外 雷诺 现 象 ,多 发 性 关节 炎 或 关节 痛 ,食管 
电动 异常 .皮肤 活检 提示 胶原 纤维 肿胀 和 纤维 化 , 血 清 
ANA. 抗 Scl-70 抗体 和 抗 着 丝 点 抗体 阳性 均 有 助 于 诊断 。 

诊断 SSc 后 ,可 根据 皮 损 分 布 和 其 他 临床 情况 ,参照 
ACR 1988 年 修订 的 SSe 分 类 标准 进一步 分 为 以 下 五 种 
类 型 ; 

1. 弥漫 性 皮肤 系统 硬化 症 

(1) 雷诺 现象 发 生 1 一 2 年 内 出 现 皮肤 改变 。 

(2) 除 肢 体 远 端 与 近 端 ,面部 皮肤 受累 外 , 颈 干 皮肤 亦 





(3) 早期 即 出 现 明显 的 肺 间 质 病变 、 邓 功能 误 竟 、 弥 温 
性 胃 肠 病 变 和 心肌 受 界 、 腿 精 摩 擦 音 。 

(4) 抗 Scl-70 抗体 阳性 。 

(5) 甲 皱 毛细 血管 环 扩张 和 缺失 。 

2， 局 限 性 皮肤 系统 硬化 症 (包括 CREST 综合 征 ) 

(1) 藻 阐 现象 发 生 数 年 ( 偶 有 数 十 年 ) 后 出 现 皮肤 


Cay 皮肤 病变 局 限于 双手 、 双 足 、 肝 、 膝 关节 远 端 肢体 、 
面 倾 部 。 | 

(3) 后 期 发 生 PAH, 伴 或 不 华 肺 间 质 纤维 化 ,皮肤 钙 
化 .毛细 血管 扩张 ,三 义 神经 痛 。 

(4) ACA 阳性 。 

(5) 申 皱 毛细 血管 环 扩张 , 常 无 毛细 血管 环 的 缺失 。 

3. 无 皮肤 表现 的 系统 性 硬化 具有 特征 性 内 脏 器 官 
受累 表现 以 及 特征 性 血管 、 血 清 学 异常 ,但 无 明显 临床 皮肤 
变化 。 

4 重合 综合 征 或 混合 性 结缔 组 织 病 ”系统 性 而 化 同 
时 伴 有 符合 诊断 标准 的 系统 性 红斑 狼疮 、 多 发 性 肌 炎 或 皮 
肌 炎 、 类 风湿 关节 炎 等 1 一 3 种 疾病 , 称 为 重 蕉 综合 征 。 混 
合 性 纪 日 组 病 是 指 同时 具有 系统 性 硬化 ,系统 性 红斑 狼 
疮 和 炎 性 肌 病 的 部 分 临床 特征 ,但 又 不 能 单独 诊断 为 上 述 
续 一 种 疾病 ,同时 血清 中 有 高 滴 度 抗 D RNP 抗体 。 

5. 未 分 化 结缔 组 织 病 “雷诺 现象 患 郑 具 有 系统 性 硬 
化 的 部 分 临床 或 (和 ) 血清 学 特点 (如 肢 端 
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疡 、 手 指 水 肿 、 
让 皱 毛 细 血 管 异 常 .ACA 阳性 ), 但 万 皮肤 便 化 . 亦 无 特征 
性 内 性 髓 官 受累 。 

此 分 类 标准 根据 皮肤 人 硬化 程度 ,范围 .内 脏 受 累 悄 况 、 
由 争 毛 细 血 管 病变 .血清 学 特点 ,进一步 闪 明 SSc 的 亚 瞄 和 
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【鉴别 诊断 】 

(一 ) 局 灶 性 硬 皮 病 ” 需 与 下 列 诸 病 相 鉴 别 : 

1. 斑 萎缩 早期 损害 为 大 小 不 一 的 圆 形 或 不 规则 形 
淡 红色 班 片 ,以 后 渐 凌 缩 , 呈 皮 色 或 青白 色 , 微 凹 起 ,表面 起 
皱 , 触 之 不 硬 。 

2. 萎缩 性 硬化 性 车 萝 ” 皮 损 为 淡 紫 色 或 象牙 色 发 亮 
的 扁平 丘疹 ,大 小 不 一 , 常 聚集 分 布 ,但 不 互相 融合 ,表面 有 
毛 慌 角质 栓 , 有 时 发 生 水 疱 , 逐 渐 出 现 皮肤 萎缩 。 

(二 ) 系统 性 硬化 ” 需 与 以 下 诸 病 相 鉴 别 : 

1. 成 人 硬 肿 病 ” 皮 损 多 从 头颈 开始 向 肩 背 部 发 展 , 真 
皮 深 层 肿 胀 和 俩 硬 。 局 部 无 色素 沉着 . 亦 无 萎缩 及 毛发 脱 
洛 表 现 。 有 自 您 倾向 。 

2. 嗜 酸性 筋 膜 炎 ”表现 为 深部 组 织 硬 肿 , 患 区 皮 面 有 
与 浅 静 脉 走向 一 致 的 条 状 凹 陷 , 常 伴 局 部 酸 胀 及 发 病 前 常 
有 过 度 慢 性 劳 伤 史 等 ,周围 血 嗜 酸 性 细胞 增多 ,或 组 织 病理 
学 检查 见 嗜 酸 性 细胞 浸润 。 

此 外 , 硬 皮 病 早期 的 关节 疼痛 和 肿胀 应 与 类 风湿 关节 
炎 早 期 鉴别 ; 指 ( 趾 ) 端 出 现 的 皮肤 硬化 和 萎缩 应 与 糖尿 病 
性 胶 端 硬化 淀粉 样 变 、 黏 液 性 水 肿 、 起 动 病 , 慢 性 反射 性 交 
感 萎 缩 ,慢性 萎缩 性 肢 端 皮炎 ,糖尿病 引起 硬 手 综合 征 等 疾 
病 鉴 别 。 





【治疗 】 
thi 目前 治疗 以 
“改善 病情 "为 主 , 增 加 存活 率 2 











的 具 标 包括 :预防 内 脏 器 官 ee 
能 的 恶化 ;改善 已 受累 器 官 (包括 皮肤 ) 的 功能 。 

(一 ) 一 般 治 疗 ” 上 患者 应 戒烟 ,改变 不 良 的 生活 方式 ; 
避免 情绪 激动 ， edie Il 激 而 
引起 的 反射 性 效应 ;雷诺 现象 严重 的 患者 应 减少 因 赛 冷 诱 





发 血管 痉 
发 生 ，,》 


;1 





名 率 发 作 的 频率 和 严重 性 ， ned 上 疡 的 
重 皮肤 护理 ,应 用 寅 含水 分 的 乳剂 ,对 感染 性 演 疡 
及 时 治疗 ;注重 对 患者 病情 的 教育 ,给 邓 患 者 积极 的 心理 支 
持 和 鼓励 。 

(二 ) 药物 治疗 ”用 前 本 病 的 药物 治 ; 
和 免疫 调节 治疗 ,血管 病变 治疗 及 抗 纤维 化 治疗 三 

1. 抗 炎 及 免疫 调节 治疗 

(1) 非 省 体 抗 炎 药 : 非 省 体 抗 炎 药 对 于 关节 痛 和 肌 痛 
一 般 都 有 疗效 。 控 制 骨 促 肌 肉 不 适 后 可 促使 大 多 数 患 者 进 
行 有 效 的 物理 治疗 和 体 疗 。 早 期 进行 积极 和 持续 的 物理 治 
疗 可 改善 进行 性 活动 受 限 和 肌肉 萎缩 ,保存 功能 。 

(2) 糖 皮质 激素 : 糖 皮 质 激素 不 能 减 慢 本 病 的 进展 。 
它 的 作用 仅 限于 治疗 与 SSe 重茬 发 生 的 炎 性 疾病 以 及 间 质 
性 肺炎 的 炎症 期 。 短 期 小 剂量 的 糖 皮质 激素 对 早期 水 肿 性 
便 皮 病 的 关节 痛 、 肌 痛 以 及 链 精 疼痛 有 效 ,SSe 晚期 .特别 
是 籽 功能 不 全 者 , 袜 皮 质 激 来 应 慎 用 。 





变 包 括 抗 炎 
个 方面 : 

















第 八 章 硬 皮 病 


(3) 免疫 抑制 剂 :SSc 早期 存在 明确 的 细胞 和 体液 免 
疫 异 常 ,从 这 点 看 ,用 免疫 抑制 剂 治疗 应 该 是 合理 的 选择 ， 
但 临床 治疗 和 实验 结果 均 无 明显 证 据 支持 这 一 推断 。 常 用 
的 有 环 孢 素 A、 环 磷 酰 胺 、 硫 唑 叮 叭 . 甲 气 蝶 叭 等 。 申 氨 炙 
叭 对 改善 早期 皮肤 的 硬化 有 效 .而 对 其 他 脏 器 受 罕 无效 。 
但 报道 用 硫 唑 嗓 叭 治疗 23 个 月 ,5- 氧 氛 喀 啶 治疗 6 个 月 ， 
并 无 具有 临床 意义 的 改变 。 环 孢 素 A 的 一 项 实验 显示 对 
Se 有 效 ,但 剂量 相关 的 副作用 常见 ,特别 是 肾 毒性 。 

2. 血管 病变 治疗 

(1) SSc 相关 指 ( 趾 ) 端 血管 病变 的 治疗 : 除 戒 烟 、 避 
冷 , 保 暖 外 ,二 氢 吡 喧 类 钉 离 子 持 抗 剂 硝 茶 地 平和 静脉 用 伊 
洛 前 列 腺 素 可 降低 雷诺 现象 的 发 作 频率 和 严重 性 。 硝 茶 地 
平 为 治疗 雷诺 现象 的 首选 用 药 ,严重 雷诺 现象 可 静脉 用 伊 
洛 前 列 腺 素 或 其 他 的 类 前 列 腺 素 。 对 弥漫 型 患者 的 指 ( 趾 ) 
端 溃疡 , 钙 离 子 持 抗 剂 和 类 前 列 腺 素 治 疗 无 效 者 .可 考虑 上 
波 生 坦 治疗 。 

(2) SSc 相关 肺动脉 高 压 (PAH) 的 治疗 :Q 氧 疗 , 对 低 
氧 血 症 患 者 应 给 予 吸 握 。@ 波 生 坦 作 为 PAH 治疗 的 首选 
































用 药 , 可 改善 PAH 患者 的 运动 能 力 \ 功 能 分 级 和 某 些 血 流 | 呆 ) 
动力 学 指标 。 严 重 的 PAH 患者 可 使 用 依 前 列 醇 攻 脉 注 已。 


射 ,可 改善 病情 ,但 突然 中 断 药物 可 威胁 生命 。 
右 心 功能 不 全 的 PAH 患者 ,初始 治疗 应 给 予 利尿 药 ,但 震 
密切 监测 血 钾 。 人 @ 应 用 肺动脉 血管 扩张 剂 如 钉 离 子 持 抗 
剂 ,前 列 环 素 及 其 类 似 物 ,内 皮 素 -1 受 体 持 抗 剂 及 5 型 磷酸 
二 栈 酶 抑制 剂 等 减低 肺动脉 压力 和 肺 血 管 阻 为 .提高 运动 
耐量 ,改善 生活 质量 。 

(3) SSc 相关 肾 危 象 的 治疗 : 肾 危 象 是 SSc 的 重症 . 主 
要 使 用 ACEI( 血 管 紧 张 素 转化 萌 抑 制剂 ) 类 药物 控制 高 血 
压 。 糖 皮质 激素 与 SSc 肾 危 象 风 险 相 关 , 所 以 使 用 糖 皮质 
激素 患者 应 密切 监测 血压 和 肾 功 能 。 

3. 抗 纤维 化 治疗 ”纤维 化 是 SSc 病理 生理 的 特征 性 
表现 .但 迄今 为 止 尚 无 一 种 药物 被 证 实 对 防治 纤维 化 有 确 
切 的 疗效 。TGF-B 在 SSc 的 纤维 化 发 病 机 制 中 重要 作 
用 .但 TGF-8 持 抗 剂 对 SSe 纤维 化 的 疗效 有 待 进一步 的 
研究 。 

(1) SSe 相关 皮肤 受累 的 洽 疗 : 甲 颁 蝶 叭 被 推荐 用 
改善 早期 弥散 性 SSe 的 皮肤 硬化 ,但 对 其 他 脏 器 受 罕 无 效 : 
有 研究 表明 小 剂量 的 DD- 青 窒 胺 和 秋水 仙 做 在 SSc 中 可 能 
和 作用 .但 治 疗 价值 仍 有 疑问 :其 他 药物 如 环 犯 

人 、 他 克 莫 司 、 松 弛 素 等 对 皮肤 硬化 有 一 定 改 善 作用 。 

要 昔 (Casiaticoside) 为 中 药 积 雪 草 中 :种 有 将 
正明 能 抑制 成 纤维 细胞 的 活 
让 只 下 并 10mg) 每 日 3 次 .每 次 
(每 支 2ml 含 积 十 背 20mg) 肌 内 注射 ,每 周 2~3 次 .每 次 1 
支 对 软化 便 皮 ,消除 组 织 水 种 、 缓 解 关 节 疼 痛 、 
等 艾 有 相当 效果 《有 效率 约 8036) .一般 141 个 月 左 在 开始 
见效 。 


@ 对 于 合并 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


(2) SSc 间 质 性 肺炎 和 肺 纤维 化 的 治疗 ; 环 砚 酰 胺 被 
推荐 用 于 治疗 SSc 的 间 质 性 肺炎 。 近 期 研究 结果 显示 , 搞 
胸腺 细胞 抗体 和 吗 替 麦 考 酚 酯 对 早期 弥漫 性 病变 包括 间 质 
性 肺炎 有 一 定 疗 效 。 此 外 ,乙酰 半 胱 氨 酸 对 肺 间 质 病变 可 
能 有 一 定 的 辅助 治疗 作用 。 

4. 其 他 受累 脏 器 的 治疗 SSc 消化 道 受累 出 现 的 胃 食 
管 反 流 性 疾病 、 食 管 溃疡 和 狭窄 常用 质子 泵 抑制 剂 治疗 ; 胃 
和 小 肠 动力 失调 所 致 的 春 咽 困难 、 胃 食管 反 流 性 疾病 、 伯 腹 
感冒 胀气 和 假 性 梗阻 等 ,可 用 促 动力 药 多 潘 立 前 和 甲 氧气 
普 胺 治疗 ;小 肠 细菌 过 度 生长 导致 的 胃 胀 气 、 肠 吸收 不 良和 
腹泻 ,抗生素 交替 使 用 有 效 ,但 需要 经 常 改变 抗生素 种 类 ， 
避免 耐 药 。 





原 发 性 血管 炎 (primary vaseuliis) 是 一 类 以 血管 壁 炎 
钙 和 坏死 为 基本 特征 的 疾病 。 随 受累 血管 的 类 型 .大 小 、 部 
位 ,病理 特点 不 同 , 可 产生 相应 的 组 织 器 官 供血 不 足 的 临床 
表现 。 病 内 大 多 末 明 ,感染 .肿瘤 ,药物 .慢性 炎症 性 疾 等 
因素 均 可 做 环 血管 ,血管 内 皮 细 胞 受 损 ,也 可 随 不 同 病 原 、 
环 六 及 扯 传 因素 ,导致 免疫 复合 物 沉 积 于 血管 壁 ,或 细胞 介 
导 的 免疫 异常 .引起 炎症 反应 。 由 于 病因 和 发 病 机 制 不 明 ， 
分 类 方法 众多 , 尚 不 统 一 。1994 年 在 CHCC(chapel hill con- 
sensus conference) 上 依据 受累 血管 大 小 ， 将 血管 炎 分 为 大 血 
攻 管 炎 [ 大 动脉 炎 ,所 细胞 ( 申 ) 动 脉 炎 ]、 中 等 血管 件 血 
[ 结 节 性 多 动脉 炎 ,川崎 病 (kawasaki 病 )、 小 血管 性 血 
书 格 纳 肉 芽 钊 .上 变 应 性 肉 菠 刷 性 多 血管 炎 、 显 微 镜 下 
管 炎 .过敏 性 紫 巍 , 原 发 性 冷 球 蛋 白 血 症 性 血管 炎 、 皮 
肽 白细胞 彼 碎 性 血管 炎 ) 等 ,此 分 类 简单 实用 ,但 有 明显 的 
局 限 性 。2012 年 CHCC 又 制订 了 血管 炎 新 分 类 见 表 22- 
91 




















大 血管 性 血管 炎 主 要 包括 大 动脉 炎 利 巨细 胞 动脉 炎 。 
大 动脉 炎 多 为 主动 脉 及 其 主要 分 支 的 肉芽 用 性 动脉 炎症 ， 
缀 少 架 及 琶 动 及 后 细胞 动脉 炎 则 易 累 及 贷 总 动脉 . 颇 外 
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动脉 分 支 ,万 以 颈 动 脉 最 常 受 侵 犯 ,并 常 伴 风湿 性 多 肌 冯 。 
中 等 血管 性 血管 炎 包括 结 节 性 多 动脉 炎 和 川崎 病 。 结 节 性 
多 动脉 炎 是 累及 肌 型 中 小 动脉 全 层 性 炎症 和 坏死 性 血管 炎 。 
川崎 病 可 累及 大 、 中 等 及 小 动脉 ,如 冠状 动脉 常 受累 并 伴 发 
皮肤、 夭 膜 ,淋巴结 综合 征 。 在 血液 中 可 检测 出 抗 中 性 粒 细 
胞 胞 质 抗体 (ANCA) 一 组 血管 炎 称 为 ANCA 相关 性 血管 炎 。 
此 组 血管 炎 多 累及 中 、 小 血管 。 根 据 组 织 病理 上 有 无 肉芽 肿 
和 外 周 血 嗜 酸性 粒 细胞 是 否 增 多 进行 分 类 ,肉芽 肿 性 多 血管 
炎 主 要 累及 上 下 呼吸 道 , 肾 胜 坏 死 性 肉芽 肿 和 广泛 的 小 笑 
。 哇 酸性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 黑 及 小 到 中 等 血管 , 包 
括 微 动脉 毛细 血管 及 微 欧 脉 肉芽 肿 性 病变 ,内 含 大 量 嗜 酸 
性 粒 细 胞 浸润 。 显 微 镜 下 多 血管 炎 主 要 影响 小 血管 如 微 动 
脉 、 毛 细 血 管 , 微 静脉 ,也 可 条 及 小 动脉 的 坏死 性 血管 炎 , 病 
变 部 位 少 有 免疫 复合 物 沉积 。 过 人 敏 性 紫 疾 崇 及 血管 与 显 微 
镜 下 多 血管 炎 相 似 ,病变 部 位 有 IgA 为 主 的 免疫 复合 物 沉 
积 。 原 发 性 冷 球 异 白 血 症 性 血管 炎 是 冷 球 集 自 沉积 在 小 血 
管 引起 的 血管 炎症 性 病变 ,皮肤 白细胞 破 倍 性 血管 炎 为 皮 
肤 微 静脉 微 动 脉 血管 炎症 ,一 般 无 内 脏 器 官 

各 类 血管 炎 的 临床 表现 缺乏 特异 性 ,是 常 有 重合 ;实验 
室 检 查 也 较 少 有 特异 性 。 对 不 明 原 因 发 热 、 皮 损 、 关 节 痛 、 
腹痛 ;年轻 患者 出 现 心血 管 病 、 虹 炎 , 多 发 性 单 神经 炎 等 多 
系统 病变 ,原因 不 明 的 白细胞 增高、 贫血 .血沉 增 快 等 应 想 
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第 九 章 ” 原 发 性 血管 炎 
表 22-9-1 2012 年 CHCC 血管 炎 新 分 类 


炎 : 巨 细胞 动脉 炎 (giant cell arteritis.GCA) 
多 发 性 大 动脉 炎 (takayasu arteritis.TA) 





累及 大 血管 的 血管 


黑 及 中 等 血管 的 血管 结 节 性 多 动脉 炎 (polyarteritis nodosa) 
咱 雷 病 (Kawasaki disease) 
累及 小 血管 的 血管 炎 : 


ANCA 相关 性 血管 炎 : 显 微 镜 下 多 血管 炎 (microscopic polyangiitis) 
肉芽 肿 性 多 血管 炎 (granulomatosis with polyangiitis, 原 Wegener 肉芽 肿 ) 
嗜 酸性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 (eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, 原 Churg-Strauss 综合 征 ) 
免疫 复合 物 相 关 性 血管 炎 ， 抗 籽 小 球 基底 膜 抗 体 病 (anti-GBM disease) 
IgA 相关 性 血管 炎 (Henoch-Schonlein) 
冷 球 和 蛋白 血 症 性 血管 炎 (cryoglobulinemic vasculitis) 
低 补 体 荨 麻疹 性 血管 炎 (anti-Clq vasculitis) 
变异 性 血管 炎 : 如 寇 甘 综合 征 (Cogan,Behceb ; 贝 切 特 病 等 
单 器 官 受累 的 血管 炎 : 如 皮肤 的 斯 特 奇 -韦伯 综合 征 (cutaneous SVV); 原 发 性 中 枢 神经 系 
系统 性 疾病 相关 的 血管 炎 : 如 与 类 风湿 关节 炎 ,狼疮 、 结 节 病 等 相关 的 血管 炎 
可 能 的 病原 学 相关 的 血管 炎 : 如 与 HBV、HCV. 药 物 ,癌症 相关 的 血管 炎 Na 





统 血管 炎 竺 






Gap { 
主动 脉 狭 窗 。 随 病情 的 进展 ,有 时 会 出 现 主动 脉 根部 扩张 (i 
和 主动 脉 次 功能 不 全 或 冠状 动脉 受累 恶性 高 血压 、 充 血性 
心力 衰竭 心肌 梗死 ,肺动脉 梗死 .动脉 瘤 破裂 ,咯血 等 而 危 


到 血管 炎 可 能 。 诊 断 时 应 首先 排除 其 他 弥漫 性 结缔 组 织 
et ebb doe 
粒 细胞 胞 质 抗体 ; 影像 学 如 XX 线 血管 造影 、 CT、MRI 刍 守 恰 






查 ,对 侈 定 病变 的 性 质 分 布 和 严 ; 








; 爸 坝 
官 的 活 组 织 愉 查 ,不仅 能 取得 病理 学 诊 i 
治疗 、 估计 预后 提供 依据 。 不 同类 型 血管 机制 多 
为 免疫 异常 ,用 糖 皮质 激素 .免疫 抽 制 剂 治疗 可 取得 一 定 的 
疗效 。 


第 二 节 ”大 血管 性 血管 类 


圾 常见 的 大 动脉 炎 为 Takayasu 动脉 炎 和 巨细 胞 性 动 
脉 炎 ( 颈 动 脉 类 )。 

Takayasu 动脉 炎 主 要 为 从 及 主动 脉 及 其 主要 分 支 起 
始 部 的 慢性 肉芽 肿 性 动脉 炎 , 常 可 引起 血管 腔 狭 窜 或 闭塞 
常 形成 无 脉 症 。 少 数 因 动 脉 驴 中 层 破坏 可 导致 动脉 扩张 形 
成 动脉 瘤 。 





【临床 表现 】 
大 动脉 炎 病 因 未 明 。 以 青年 女性 和 儿童 多 见 。 高 发 年 
els 10 一 30 岁 。 慢 性 复 发 性 病程 。 主 要 表现 为 非特 噶 









a .关节 册 内 酸 冯 等 全 
身 证 状 ;受累 血管 局 部 征象 如 锁骨 下 、 绒 动态 或 用 部 动脉 的 
血管 人 杂音 ;由 ett 减弱 或 消失 ,形成 无 脉 症 , 双 侧 血压 差 
值 增 大 (30mmHg 以 上 ): 椎 动脉 受累 引致 体位 性 防 学 或 旦 


谋 ; 高 血压 可 见于 173 叫 者 .多 有 肾 动 脉 狭窄 或 肾脏 以 上 腹 











及 生命 。 


【实验 室 检查 】 

实验 室 检查 无 特异 性 。 可 见 慢性 病 性 贫血 、 轻 度 白 细 
胞 增高 ,血沉 增 快 .RF 阳性 、C 反应 蛋白 升 高 .高 Y 球 蛋白 
血 症 等 。 动脉 血管 造影 和 MRA 可 以 发 现 病变 性 质 和 部 
位 ,利于 临床 诊断 。 采 用 血管 豆 MRI 成像 术 有 助 于 发 现 血 
管 怠 炎症 以 指导 治疗 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 
凡 具 有 下 列表 现 者 应 颖 及 本 病 : 40 岁 以 下 发 病 ( 尤 
是 女性 ); 回 四肢 间 舱 性 运动 障碍 ;@ 眩 动脉 波动 减弱 或 

a ;@ 双 辟 收 缩 压 差 之 1. 33kPa(10mmHg); 锁骨 下 或 

腹 主 动脉 闻 及 血管 杂音 ;@ 相 应 部 位 动脉 造影 异常 。 凡 符 

合 上 述 3 条 或 以 上 者 可 成 立 诊断 ,诊断 敏感 性 为 90. 5%， 

寺 异 性 为 97. 83%。 先天 性 主动 脉 狭窄 、 动 脉 便 

化 、 血 栓 闭 塞 性 脉 管 炎 等 疾病 鉴 









【 治疗】 
治疗 的 时 机 、 
医学 证 据 。 
(一 ) 糖 皮质 激素 ” 糖 皮质 ; 
血 症 状 政 善 .是 治疗 大 动脉 炎 
1mg’ (kg。 山 .分 次 口服 . 待 病情 








治疗 的 药物 选择 和 信 后 尚 缺 乏 御 证 





数 素 能 使 非特 异性 证 状 、 缺 
- 般 用 泌 尼 松 
新 减 岂 直至 





cas 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


小 剂量 维持 治疗 ,一 般 以 每 日 5 一 10mg., 维 持 1~2 年 以 上 。 

(二 ) 细胞 毒药 物 ” 仅 适用 于 糖 皮质 激素 未 能 控制 症 
状 或 糖 皮质 激素 治疗 不 能 维持 缓解 的 患者 。 环 磷 酰 胺 
(CTX) 能 减低 系统 性 大 血管 炎 死亡 率 , 联 合 使 用 可 减少 业 
皮质 激素 的 用 量 及 减 量 困难 。 起 始 CTX 2mg/(kg* d) , 口 
服 , 病 情 缓解 后 , 减 熏 维持 至 少 1 年 。 或 采用 CTX400mg， 
每 两 周一 次 .或 0. 8 一 1. 0g, 每 月 一 次 ,静脉 滴 注 。 

(三 ) 降 压 药物 ” 约 1/3 大 动脉 炎 患 者 累及 肾 动脉 ,出 
现 肾 动脉 狭窄 所 致 的 继 发 性 高 血压 .可 在 治疗 原 发 疾病 基 
础 上 ,给 予 适当 的 降 上 庄 药 物 治疗 ,以 最 大 限度 维持 肾 灌 注 和 
保护 悄 功 能 。 

(四 ) 外 科 治疗 ”出现 颈 动脉 低 灌注 (全 厥 、. 抽 搞 等 )、 
肾 动 脉 狭 窗 、 四 肢 缺 血 ,动脉 瘤 或 主动 脉 狼 功能 不 全 等 ,可 
考虑 手术 治疗 。 经 皮 经 腔 血 管内 成 形 术 (pereutaneous 
transluminal angioplasty,PTCA) 对 治疗 肾 动脉 狭窄 继 发 性 
高 血压 有 效 。 

巨细 胞 动脉 炎 多 见于 50 岁 以 上 老人 ,民族 地 域 或 种 














一 = 族 有 重要 的 影响 ,主要 见于 欧美 白 种 人 ;最高 发 病 率 见于 斯 





区 和 美国 的 斯 堪 纳 维 亚 移民 后 诊 中 。 荐 动脉 炎 病 


| 变 中 局 灶 性 、 节 段 性 跳跃 式 分 布 ;为 肉芽 肿 增生 性 炎症 ;炎症 





部 位 可 见 淋巴 细胞 、 巨 咽 细 胞 组织 细 胞 及 多 形 核 巨细 胞 等 
浸润 ,而 以 多 形 核 巨 细胞 具有 特征 性 。 头 痛 以 及 头皮 触 痛 是 
常见 的 症状 .典型 的 临床 表现 为 首部 头 癌 、 问 网 性 下 
儒 运 动 障碍 和 失明 三 联 征 。 其 他 伴随 的 症状 包括 发 热 . 乏 
力 、 出 汗 、 四 歧 酸 痛 等 。 常见 的 在 65 岁 以 上 发 者 中 ， 
GCA 占 16 经 ,因此 ,对 于 老年 不 明 原 因 的 发 有 里 动 
脉 扩张 搏动 减弱 ,压痛 者 . 需 小 心 本 病 可 能 。 实 验 家 检查 党 
无 特殊 性 .贫血 ` 白 细胞 正常 或 升 高 .血小板 升 高 ,血沉 增 快 ， 
CRP 升 高 , 抗 核 抗体 常 阴 性 ,ANCA 阴性 。 预 动脉 活检 对 诊 
断 上 分 有 价值 。 粮 皮质 激 索 和 中 级 蝶 叭 是 主要 治疗 药物 。 


第 三 节 ” 结 节 性 多 动脉 炎 


入 年 之 前 ,传统 的 结 节 性 多 动脉 炎 包 括 显 征 镜 下 多 

血管 炎 和 结 季 性 多 动脉 炎 。 结 节 性 多 动脉 炎 ( polyarteritis 
nodosa. PAN) 是 一 种 内 及 肌 型 中 、 小 动脉 爹 层 动脉 炎症 和 
环 旨 作 血管 炎 , 随 受累 动脉 的 部 位 不 同 ,可 仅 局 限于 皮肤 
(皮肤 型 ) .也 可 波及 多 个 器 官 或 系统 (系统 型 ) ,以 肾脏 、 心 
上 是、 消化 及 神经 系统 受累 最 常见 。 

























〖 病 因 和 病理 机 制 了 
尚未 闸 明 ,病毒 感 案 如 乙 型 肝炎 病毒 .巨细 胞 病 性 ,人 
类 免疫 哲 队 病毒 (HIV) 与 本 病 关系 密切 。 主 要 侵犯 中 小 
动脉 - 痢 灾 为 全 居 坏 此 性 血管 炎 , 好 发 于 动脉 分 驻 处 , 常 星 
发 作 分 布 (为 特征 作 病 灾 ), 受 则 用 器 以 肾 \ 心 .消化 道 、 蚁 
等 常 抑 :而 较 少 如 及 肺 和 脾脏 :病变 早期 可 克 动 脉 内 膜 下 水 
滩 册 .内皮 绢 胞 脱落 .和 继 出 现 中 层 纤 维 家 样 坏 














死 ,变性 及 全 层 中 性 粒 细 胞 . 单 核 细胞 ,淋巴 细胞 浸润 ,可 引 
起 内 弹力 层 断 裂 ,可 有 小 动脉 瘤 形 成 或 内 膜 增 厚 、 血 栓 形 
成 . 管 腔 狭 窄 导致 组 织 缺 血 。 随 炎症 逐渐 吸收 ,纤维 组 织 增 
生 , 出 现 血管 壁 增 厚 甚至 闭塞 。 以 上 病理 过 程 可 在 同一 患 
者 的 不 同 部 位 星 多 形 性 改变 。 


【临床 表现 】 
男女 均 可 发 病 ， 以 男性 多 见 , 可 分 为 皮肤 型 和 系统 型 。 
(一 ) 皮肤 型 ” 皮 损 局 限 在 皮肤 及 皮 下 组 织 , 常 以 结 节 

为 特征 。 一 般 为 0. 5 一 1. 0cm 大 小 ,坚实 .单个 或 多 个 . 沿 

表 浅 动脉 排列 或 不 规则 地 聚集 在 血管 近 劳 ， 时 玫瑰 红色 、 鲜 

红色 或 近 正常 皮 色 , 可 推动 或 与 其 上 皮肤 粘连 ， 痛 。 结 

节 中 心 可 发 生 坏 死 形成 湿 疡 ,边缘 不 齐 。 常 :有 网 状 表 斑 、 

风 团 . 水 疙 和 紫 疗 等 ,好 发 于 小 腿 和 前 辟 、 抠 于 、 面部 .头皮 

和 耳垂 等 部 位 , 皮 损 也 可 呈 多 形 性 。 官 箱 

或 伴 有 低热 ,关节 .肌肉 疼 痢 等 不 适 。 良性 过 程 , 呈 间 阶 性 
(二 ) 系统 型 急性 或 隐 医 起 病 , 常 有 不 规则 发 热 ` 乏 

力 . 关 节 痛 、 肌 痛 、 体 重 减轻 等 周身 不 适 症状 。 
肾脏 病变 最 为 常见 ,可 有 蛋白 尿 . 血 尿 . 少 数 呈 肾病 综 

合 征 表现 , 肾 内 小 动脉 广泛 受累 时 可 引起 严重 痛 功 能 损 守 。 

肾 内 动脉 瘤 破裂 或 肾 梗 死 时 可 出 现 肾 绞 痛 和 血尿 。 肾 性 高 

血压 较 常 见 ,并 可 加 重 肾脏 损害 。 尿 毒 症 为 本 病 主 要 死亡 

原因 之 一 。 
消化 系统 受累 随 病变 部 位 不 同 而 表现 各 异 , 股 痛 坡 为 

常见 ,如 出 现 剧烈 腹痛 或 腹膜 炎 体 征 时 应 考虑 因 小 动脉 瘤 

破裂 致 消化 道 或 腹腔 内 出 血 ,肝脏 受 黑 可 有 黄 间 、 转 狼 酶 逢 

高 ,部 分 病例 合并 乙 型 肝炎 时 时 慢性 活动 性 肝炎 表现 。 
心血 管 系统 也 较 常 累及 , 除 疹 性 高 血压 可 影 响 心 脏 外 ， 

因 冠 状 动脉 炎 发 生 心 统 痛 ,各 种 心律 失常 均 可 出 现 ,以 室 上 

性 心动 过 速 常见 。 严 重 者 可 出 现 心肌 梗死 心力 衰竭 ,二 省 

为 本 病 的 主要 死亡 原因 。 
神经 系统 周围 神经 和 中 概 神经 均 可 受 由 .以 前 者 常见 ， 

出 现 分 布 区 感觉 异常 .运动 障碍 等 多 发 性 单 神 经 病 或 末梢 

神经 病 等 。 累 及 中 枢 神 经 时 ,可 有 头 党 .头痛 、 脑 动脉 血栓 

或 动脉 瘤 破裂 等 






































度 而 异 . 重 型 发 展 迅 速 些 
至 锌 死 ,也 有 缓解 和 发 作 交 赫 出 现 持续 多 年 而 终于 闪 你 者， 





【实验 室 检查 】 了 
无 特异 性 ,白细胞 总 数 . 中 性 粒 细 胞 常 增高 ,血沉 多 增 
快 .尿检 常见 看 自 尿 血尿 管理 尿 .肾脏 损害 时 出 现 血 清册 
本 增高 及 股本 清 御 。 琴 种 球 蛋白 增高, 总 补体 及 上 
补体 水 平 下 降 常 反映 病情 处 于 活动 期 。ANCA 偶 可 阳性 ， 
XX 线 血 常 发 现 肾 、 上 用 .肠系膜 及 其 他 内 星 中 小 动 















脉 有 瘤 样 扩张 或 节 段 性 狭窄 ,对 诊断 有 重要 价值 。 

病理 活检 对 诊断 本 病 有 重要 意义 ,可 见 受 累 部 位 中 、 小 
动脉 坏死 性 血管 炎 。 但 因 病 变 呈 节 段 性 分 布 ,选择 适当 器 
定 及 部 位 进行 活检 至 关 重 要 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

美国 风湿 病 协 会 提出 的 标准 (1990 年 );@@ 体 重 自发 病 
以 来 减少 三 4kg。 名 皮肤 网 状 青 斑 。@ 能 除外 由 于 感染 、 外 
伤 或 其 他 原因 所 致 的 笃 丸 疼痛 或 压痛 。 国 肌 痛 、 无 力 或 下 
皮 触 痛 。 转 单 神经 炎 或 多 神经 病 。@@ 和 舒张 压 六 90mmHeg。 
四 肌 醋 、 尿素 氮 水 平 升 高 。@@ HBsAg 或 HBsAb (十 )。 
图 动脉 造影 显示 内 脏 动 脉 梗死 或 动脉 瘤 形 成 (除外 动脉 硬 
化 ,肌纤维 发 育 不 良 或 其 他 非 炎症 性 原因 )。@@ 中 、 小 动脉 
活检 示 动 脉 壁 中 有 粒 细胞 或 伴 单 核 细 胞 浸润 。 以 上 10 条 
中 至 少 具备 3 条 阳性 者 ,可 认为 是 结 节 性 多 动脉 炎 ,其 中 活 
影 异 常 具有 重要 诊断 依据 , 按 此 标准 敏感 性 为 
82. 2%% ,特异 性 为 86. 6%。 

需 鉴别 诊断 的 有 嗜 酸性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 .临床 上 多 
有 哮喘 皮疹 、 骨 肠 道 和 中 枢 神经 系统 受累 .主要 侵犯 小 动 
脉 、 细 小 动脉 及 小 静脉 的 肉芽 肿 性 病变 .内 含 大 量 哮 酸 性 细 
胞 为 主要 特点 。 以 发 热 、 体 重 减 轻 为 主要 表现 者 应 与 感染 
性 疾病 鉴别 。 此 外 ,系统 性 红斑 狼疮 、 类 风湿 关节 炎 , 白 塞 
(Behcet) 病 等 亦 逢 注意 鉴 


治疗 】 

本 病 林 经 适当 治疗 者 顶 后 较 差 , 禧 皮质 激素 是 首选 # 
物 ,及早 使 用 可 改善 预后 ,病情 较 轻 , 无 严重 内 胜 损害 才 
用 糖 皮质 激素 即 可 , 泌 尼 松 lmg/(kg。d) 口 服 , 如 病情 较 
重 , 激 素 治疗 1 个 月 效果 不 佳 .或 有 消化 道 .心脏 等 内 脏 损 
害 者 需 联 合 选用 细胞 毒药 物 , 如 环 磁 本 腕 、 硫 只 呆 叭 或 甲 所 
蝶 叭 等 。 首 推 环 磷 栈 胺 ,以 2mg/(kg。d) 口 服 , 如 因 消化 
道 反应 不 能 耐 受 者 ,可 予 静脉 给 药 。 


第 四 节 ” 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 
抗体 相关 性 血管 类 


在 系统 性 血管 炎 中 ,有 一 组 疾病 其 血清 抗 中 性 六 细胞 胞 
质 抗体 (ANCA) 阳 性 , 称 为 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 抗体 相关 性 血 


入 还 
多 次 





















( antineutrophil cytoblasmic antibody associated 
vaseulitis) 。 主 要 累及 中 小 血管 ,临床 常见 类 型 有 :上 六 芽 肿 性 
多 血管 炎 (Wegener granulomatosis, WO) , 暗 酸 性 肉芽 肿 性 多 
血管 炎 (Churg-Strauss syndrome,CSS) 和 显微镜 下 多 血 
也 可 有 药物 (如 丙 硫 氧 旷 啶 ,上 则 蘑 达 噬 、 青 考 胺 等 ) J 


染 诱发 血管 炎 。 











〖 病 因 与 发 病 机 制 】 


本 病 病因 末 明 .研究 认为 本 类 疾病 的 发 生 有 吕 能 是 在 


第 九 章 ” 原 发 性 血管 炎 


< 遗传 背景 下 由 某 些 环境 因素 诱发 的 。 肉 芽 肿 性 多 血管 
者 鼻腔 生 膜 中 可 以 检测 到 金黄 色 葡 欧 球 菌 , 且 持 续 存在 
色 葡 萄 球菌 的 患者 复发 率 较 高 。 革 兰 阴 性 杆菌 可 诱发 
峙 体 膜 蛋 白 抗体 产生 ,可 参与 肉芽 种 性 多 血管 炎 的 发 病 。 

近年 来 研究 表明 , 抗 中 性 粒 细胞 胞 质 抗 体 (ANCA) 可 
与 中 性 粒 细胞 及 单 核 细胞 中 的 颗粒 结合 或 通过 膜 上 Fe 端 
结合 , 致 溶 酶 体 反应 和 大 量 自 由 基 释 放 , 而 导致 血管 炎症 或 
血管 坏死 。 
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【病理 】 

ANCA 相关 性 血管 炎 具 有 非 免 疫 复 合 物性 小 血管 炎 
的 基本 病理 特征 。 血 管 壁 有 细胞 浸润 和 坏死 .纤维 素 样 物 
沉积 ,血管 内 皮 水 肿 , 增 殖 , 使 血管 腔 狭 窗 、 闭 塞 引起 组 织 缺 
血 , 坏 死 。 在 肉芽 肿 性 多 血管 炎 ,在 炎 性 血管 的 周围 伴 有 细 
胞 浸润 形成 的 肉芽 肿 .最 常 侵犯 的 部 位 在 鼻 旁 窦 `, 瞎 咽 腔 、 
气管 黏膜 . 肺 间 质 和 肾 小 球 。 显 微 镜 下 多 血管 炎 病 理 特 征 
为 小 血管 的 节 段 性 纤维 样 坏死 .无 坏死 性 肉芽 肿 性 炎 , 在 小 
动脉 , 微 动 肪 ,毛细 血 管 和 论 脉 怠 上 ,有 多 核 白细胞 和 单 核 
细胞 的 浸润 ,可 有 微 血 栓 形 成 。 病 变 可 累及 肾脏 .皮肤 、 肺 
和 骨 肠 道 。 肾 胜 病 理 示 局 灶 性 ` 节 段 性 肾 小 球 炎 , 并 有 新 月 区， 
体形 成 。 嗜 酸性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 典 型 的 病理 改变 为 : 
加 组 织 及 血管 壁 大 量 的 哮 酸 性 粒 细胞 浸润 ;四 血管 周 半 内 
芽 肿 形成 ;@ 节 段 性 纤维 素 样 坏死 性 血管 炎 。 其 中 哮 酸 性 
粒 细胞 浸润 以 及 坏死 性 血管 炎 并 非特 异性 , 亦 可 见于 其 他 
疾病 .如 肉芽 肿 性 多 血管 炎 (Wegener granulomatosis， WG) 
和 结 节 性 多 动脉 炎 (polyarteritis nodoxsa. PAN)。 和 典型 的 血 
管 外 肉芽 肿 则 相对 特异 。 








【临床 表现 】 

(一 ) 全 身 症状 
减轻 。 

(二 ) 呼吸 道 症状 ”主要 有 流 涕 、 瞄 实 炎 \ 暴 束 腊 深 疡 
种 结 阁 、 蜡 出 血 、 盟 中 隐 穿 孔 、 瞄 崩 破 坏 、 咳 喇 、 路 血 和 声音 
电 旺 等 上 呼吸 道 症状 。 肉 芽 肿 多 血管 炎 、 显 微 错 下 多 血管 
炎 (microscopic polyangiitis, MPA)、 叶 酸性 肉芽 肿 性 多 血 
管 炎 患 者 可 有 肺 部 受累 ,有 咳嗽 ,咯血 胸闷、 气短 以 及 肺 内 
阴影 。 可 见 呼 吸 宿 迫 , 肺 部 可 闻 及 干 湿 哆 音 。 

{ 三 ) 肾脏 损害 “多数 患者 出 现 慢 白 尿 、 锁 下 血 永 、 各 
种 管 型 ,水 种 和 肾 性 高 血压 等 ,部 分 患者 出 现 肾 功能 不 全 和 
肾 功 能 衰竭 。 

(四 ) 神经 系统 受累 ”多 数 患 才 可 以 出 现 神 z 
累 。 最 常见 为 周围 神经 病变 , 系 供应 神经 的 血管 火 
血 所 致 。 

(五 ) 关节 、 肌 肉 病 变 约 70 味 的 患者 有 关节 和 肌 岗 
受累 .表现 为 关节 、 肌 内 疼痛。 

(六 ) 皮肤 改变 可 出 现 各 种 皮疹 .以 紫 将 及 谋 开 疹 名 
见 ,岂可 表现 为 网 状 青 斑 、 皮 肤 淡 疡 .皮肤 坏 寻 、 坏 辛 以 及 上 及 


可 有 发 热 .乏力 .厌食 、 关 节 痛 和 体重 
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(七 ) 消化 系统 ” 因 骨 肠 道 血管 受累 ,可 有 消化 道 出 
血 、 腹 痛 、 肠 穿 扎 。 个 别 患者 发 生 急 性 胰腺 炎 。 


【实验 室 和 辅助 检查 】 

(一 ) 实验 室 常规 检查 ”患者 在 急性 期 血沉 明显 增 快 、 
C 反 应 蛋白 升 高 ;白细胞 、 血 小 板 升 高 ,贫血 ,血清 免疫 球 蛋 
白 增 高 ,类 风湿 因子 阳性 , 尿 沉 渣 可 出 现 镜 下 血尿 (RBC>> 
5/ 商 倍 视野 ?或 出 现 红 细胞 管 型 ,后 者 对 肾 小 球 肾 炎 有 诊断 

(二 ) 抗 中 性 粒 细胞 细胞 质 抗 体 (ANCA) 测 定 “ 抗 中 
性 粒 细胞 胞 质 抗 体 (ANCA) 在 荧光 显微镜 检查 时 分 为 胞 质 
型 (cANCA) 和 核 周 型 (p-ANCA) 。 胞 质 型 ANCA 其 靶 搞 
原 为 蛋白 酶 -3(PR-3); 核 周 型 为 能 过 和 氧化 物 酶 (MPO)。 
90% 以 上 活动 期 肉芽 肿 性 多 血管 炎 患 者 cANCA 阳性 , 病 
情 静 止 时 约 60% 一 70 中 的 患者 阳性 。80 儿 的 MPA 患者 
ANCA 阳性 ,其 中 约 60%% 抗 原 是 舟 过 氧化 物 酶 阳性 (MPO- 
ANCA), 肺 受累 者 常 有 此 抗体 。40% 哮 酸性 肉芽 肿 性 多 血 
管 炎 患 者 可 有 ANCA 阳性 ,主要 是 PANCA。 

(三 ) X 线 检查 ”肉芽 肿 多 血管 炎 患 者 胸 片 显示 双 肺 
多 发 性 病变 ,以 下 肺 多 见 ,病灶 呈 结 节 样 、 紊 粒 样 .局 灶 性 浸 
润 , 可 有 空洞 形成 , 具 迁 移 性 ,也 可 自行 消失 , 系 本 病 的 特 
点 。 出 现 浆 漫 的 毛 玻璃 样 改变 , 肺 透亮 度 下 降 ,提示 肺 泡 出 
血 可 能 ;MPA 患者 胸部 X 线 及 肺 部 CT 检查 在 早期 可 发 现 
无 特征 性 肺 浸润 影 或 小 泡 状 浸润 影 . 双 侧 不 规则 结 节 片 
状 阴影 , 肺 空洞 少见 ,可 见 继 发 于 肺泡 毛细 血管 炎 和 肺 出血 
弥漫 性 肺 实质 浸润 影 。 中 晚期 可 出 现 肺 间 质 纤维 化 ; 嗜 酸 
性 肉芽 肿 性 血管 炎 上 患者 胸 片 无 特征 性 ， 多 变性 肺 部 阴影 是 
其 特点 。 多 数 患者 呈现 肺 内 浸润 性 病变 ， 可 呈 结 节 状 或 斑 
片 状 阴影 ， 边缘 不 整齐 ,弥漫 性 分 布 ,很 少 形成 空洞， 阴影 可 
迅速 消失 。 部 分 患者 伴 有 胸腔 积 液 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

临床 旦 全 身 多 系统 受累 表现 时 ,应 高 度 怀疑 本 病 的 可 
能 。 病 变 部 位 组 织 活检 如 见 到 典型 的 少 免疫 沉积 性 小 血管 
炎 病 变 , 如 以 小 血管 炎 为 中 心 的 肉 菠 肿 形成 ,小 血管 局 灶 节 
段 性 纤维 索 样 坏死 则 可 以 确诊 。 肾 活检 冬 为 安全 常用 ,有 










金 出 阳性 率 贞 , 其 常见 的 典型 病理 改变 是 肾 小 球 毛细 血管 
祥 纤 维 素 样 坏死 及 新 月 体形 成 。 


目前 尚 无 公认 的 ANCA 相关 血管 炎 的 诊断 (分 类 ) 标 
准 。1990 年 美国 风湿 病 协会 提出 了 书 格 纳 肉 芽 肿 (肉芽 种 
性 多 血管 炎 ) 诊 断 意见 。 其 
无 澳 性 上 腔 浊 
细胞 一 


楼 内 容 如 下 ;QD 桌 或 口 炎 ( 痛 
疡 血性 如 分 泌 物 )。 句 尿 液 镜 下 血尿 ( 红 
视野 ) 或 红细胞 管 型 。@ 胸 片 示 结 节 ,固定 性 
形成 。 名 组 织 活检 示 动 脉 壁 或 动脉 及 小 动脉 
半 半 及 组 织 肉芽 肿 炎 症 改 变 。 符 合 上 述 2 项 或 2 项 以 上 标 
准 涂 断 机 病 的 敏感 尾 为 88. 2 和 ,特异 性 为 92 路 ,为 了 能 早 
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期 诊断 ,对 慢性 鼻炎 或 鼻窦 炎 者 伴 有 黏膜 糜烂 或 肉芽 组 织 
增生 ; 肺 部 有 可 变性 结 节 状 阴影 或 空洞 ; 眼 或 口腔 黏膜 省 
疡 ,坏死 或 肉芽 肿 ;皮肤 有 紫 疲 , 结 节 浸润 性 斑 块 ,坏死 ， 溃 
疡 等 患者 ,应 进行 病理 组 织 检查 。 

需要 鉴别 的 疾病 有 : 结 节 性 多 动脉 炎 ,常见 损害 为 肾 梗 
死 或 肾 微小 血管 瘤 引起 的 肾 血 管 性 高 血压 ,肠系膜 血管 炎 
常 诱发 腹痛 ,冠状 动脉 炎 常 引起 的 心肌 缺 血 其 至 心肌 梗死 
及 多 发 性 单 神经 炎 等 ,但 通常 不 伴 有 肾 小 球 肾炎 , 肺 毛细 血 
管 炎 , 深 静脉 血栓 形成 等 表现 ; 非 肉芽 肿 性 的 坏死 性 血管 
炎 ;ANCA 阴性 。MPA 在 肾脏 损害 表现 为 局 灶 性 节 段 性 
坏死 性 肾 小 球 肾炎 , 伴 有 新 月 体形 成 ,病情 进展 较 快 ,在 短 
时 间 内 发 展 为 急 进 性 肾 小 球 怪 炎 和 肾 功能 衰竭 。 常 伴 有 肺 
泡 出 血 和 咯血 , 双 肺 广泛 浸润 性 病变 ,病理 特点 为 小 血管 的 
坏死 性 系统 性 血管 炎 , 与 肉芽 肿 形成 无 关 。 哮 酸 性 肉芽 肿 
性 血管 炎 临 床 党 有 哮喘 .过 敏 性 皮疹 ,病理 特征 为 血管 外 肉 
芽 肿 病变 , 伴 哮 酸 性 粒 细胞 浸润 。 淋 巴 瘤 样 肉 芽 肿 病 , 病 变 
主要 累及 肺 、 皮 肤 、 神 经 及 肾 间 质 ,上 呼吸 道 常 不 受累 ,以 淋 
巴 细胞 . 浆 细胞 .组 织 细胞 .异形 淋巴 细胞 浸润 为 特点 的 肉 
芽 肿 病 。 病 变 较 WG 轻 。 特 发 性 中 线 肉 芽 肿 病 为 洪 和 面 
部 肋骨 及 软骨 破坏 性 病变 ,通常 不 累及 肺 和 肾脏 。 肺 出 血 - 
肾炎 综合 征 (Goodpasture syndrome) 是 由 抗 愉 小 球 基底 胸 
抗体 引起 的 弥漫 性 肺泡 出 血 及 肾 小 球 肾炎 综合 征 ,一 般 无 
其 他 血管 炎 的 征象 。 _ 

哮 酸 性 肉芽 肿 性 血管 炎 诊断 月 前 多 采用 美国 风湿 病 学 
会 1990 年 制定 的 标准 ( 表 22-9-2)。 


ANCA 相关 性 血管 炎 治疗 可 分 为 诱导 缓解 治疗 和 维 
持 缓解 治疗 。 

(一 ) 诱导 缓解 治疗 “” 糖 皮质 激 迷 和 细胞 毒药 物 可 明 
显 提高 患者 生存 率 。 泌 尼 松 剂量 为 1. 0 一 1. 5mg/(kg * d)， 
用 6 一 10 周 ,病情 好 转 后 减低 剂量 维持 6 一 18 个 月 。 对 于 
有 中 枢 神经 系统 血管 炎 .肺泡 出 血 . 呼 吸 功能 衰竭 ,进行 性 
肾 功 能 衰竭 患者 ,可 采用 糖 皮 质 激 尝 冲击 治疗 , 甲 强 龙 
1.0g/dX3d, 继 以 前 述 口服 治疗 。 

环 磷 酰胺 可 以 明显 减少 死亡 率 ,改善 预后 ,为 治疗 肉芽 
肿 性 多 租 管 炎 首 选 药 。 通 常 每 天 口服 环 傍 酰 胶 1.5 一 2m8g/ 
kg. 对 病情 平稳 的 患者 可 用 1mg/kg 维持 ,缓解 后 持续 用 药 
一 年 以 上 ,逐渐 减 量 至 终止 治疗 。 对 严重 病例 给 予 环 磅 酰胺 
0.8 一 1.0g 静脉 滴 注 ,每 4 周一 次 ,病情 稳定 后 可 改 为 口服 
治疗 。 

静脉 注射 丙种 球 蛋 白 , 大 剂量 丙种 球 蛋 白 有 具有 封闭 抗 
体 的 作用 ,还 可 抑制 工 淋巴 细胞 增殖 及 减少 自然 杀伤 细胞 
的 活性 ,同时 具有 抗 病 毒 \ 抗 菌 作用 。 可 与 激素 .免疫 抑制 剂 
联合 使 用 ,剂量 为 400mg/(kg。d) ,连续 静脉 满 注 3 一 7 天 。 

2011 年 两 项 随机 化 对 照 研究 证 实 . 抗 CD20 单 克隆 搞 
体 rituximab( 美 罗 华 ) 在 诱导 缓解 肉芽 肿 性 多 血管 炎 疗 效 






























优 于 环 磷 酰胺 。 因 此 ,2011 年 4 月 FDA 已 批准 rituximab 
( 美 罗 华 ) 用 于 治疗 肉芽 肿 性 多 血管 炎 和 显微镜 下 多 血管 
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炎 。 有 目前 ,肿瘤 坏死 因子 持 抗 剂 用 于 临床 个 案 病例 已 取得 
一 定 的 疗效 。 


表 22-9-2 美国 风湿 病 学 会 1990 年 制定 的 Churg-Strauss 综合 征 分 类 标准 





1. 哮喘 


2. 哮 酸 性 粒 细胞 增多 


喘 鸣 史 或 呼 气 时 有 弥漫 高 调 哆 音 
扎 细 胞 计数 中 嗜 酸性 粒 细胞 之 10%% 





3. 单 发 或 多 发 神经 病变 由 于 系统 性 血管 炎 所 致 单 神 经 病变 ,多 发 单 神经 病变 或 多 神经 病变 ( 即 手套 / 袜 套 样 分 布 ) 
4. 非 固 定性 肺 浸润 由 于 系统 性 血管 炎 所 致 , 胸 片上 为 迁移 性 或 暂时 性 肺 浸 润 (不 包括 固定 浸润 影 ) 


5. 名 劳 宰 炎 
6. 血管 外 嗜 酸性 粒 细胞 浸润 
注 : 符 合 上 述 4 条 或 4 条 以 上 者 可 诊断 为 CCS 


(二 ) 维持 缓解 治疗 ”目前 最 常用 维持 缓解 治疗 是 小 
剂量 糖 皮质 激 崇 联合 硫 唑 咕 叭 1 一 2mg/(kg . d) 疗 法 , 维 
持 2 年 左右 。 其 他 可 选用 的 免疫 抑制 剂 包括 : 非 肾脏 受累 
时 采用 甲 氨 蝶 叭 10 一 15mg, 一 周一 次 ,口服 ; 环 孢 索 A:3 一 
5mg/(kg。d) ; 麦 考 酚 酸 吗 乙 酯 (MMF) 等 。 若 单纯 五 官 受 
界 , 维 持 期 服用 复方 磺胺 畴 啶 可 以 减少 复发 。 


第 五 节 ”过敏 性 血管 炎 


过 敏 性 血管 炎 ( hypersensitivity vasculitis) 又 称 为 变 应 
性 皮肤 血管 炎 , 包 括 过 敏 性 紫 疾 (Henoch-Schonlein 紫 疲 ， 
HSP) 和 低 补体 血 症 性 等 麻疹 性 血管 炎 等 。 是 一 组 以 皮肤 
小 血管 炎症 为 特征 的 异 质 性 疾病 。 


【病因 】 

病因 未 明 。 一 般 出 现在 某 种 感染 或 使 用 茶 
用 某 种 异种 蛋 自 (疫苗 接种 ) 之 后 。 也 可 为 系 
疾病 的 一 种 表现 。 









药物 或 使 
性 自身 免疫 





【病理 】 

主要 病理 改变 为 :四 血管 周围 及 血管 壁 大 量 哮 中 性 粒 
细胞 、 嘲 酸性 粒 细胞 ,淋巴 细胞 ,组 织 细胞 和 少数 单 核 细胞 
浸润 ,其 间 散 在 较 多 中 性 粒 细胞 破碎 的 停 片 ;四 血管 叶 及 其 
周围 纤维 索 样 坏死 ;@ 急 性 期 可 见 红细胞 涂 出 等。 





【临床 表现 】 了 

临床 表现 多 样 。 可 时 急性 经 过 持续 数 周 或 呈 人 慢性 过 程 
持续 数 月 或 数 年 。 

(一 ) 典型 过 敏 性 血管 炎 常见 于 成 人 .在 接触 某 些 外 
源 性 过 人 敏 原 之 后 ;表现 为 发 热 . 不 适 、 肌 痛 等 症状 ; 皮 损 常 出 
现在 手 .手背 ,背部 .下肢 ,内 部 及 性 部 ,头面 部 及 胸部 少见 ， 
皮 损 可 为 鞋 麻疹、 多 形 性 红斑 、 水疱、 网 状 青 垃 
利 可 能 及 的 紫 ; 胃痛 \ 肛 痛 、 腹 











分 、 


:关节 靖 或 轻微 的 关节 炎 ; 





急性 或 慢性 与 旁 窦 疼痛 或 压痛 史 , 或 影像 检查 示 自 旁 罕 不 透 光 
病理 示 动 脉 微 动脉 .静脉 外 周 有 嗜 酸性 粒 细胞 浸润 


泻 等 。 重 症 可 出 现 消化 道 出 血 或 胰腺 炎 等 ;呼吸 系统 受累 
可 有 了 咯血 、 气 促 等 ;X 线 为 非特 异性 浸润 或 渗 出 表现 ;周转 
神经 炎 ,严重 者 可 累及 中 枢 神经 系统 ,出 现 头痛 及 器 质 性 脑 
病 . 脑 干 症 状 和 (或 ) 脑 神经 受累 等 症 。 ci 
(二 ) 过 敏 性 紫 疗 为 IgA 介 导 的 免疫 性 血管 炎 。 常 遍 ; 
发 生 于 儿童 及 青年 ,以 春 .秋季 多 发 ;几乎 全 部 为 非 血小板 凡人 
减少 性 紫 妾 。 紫 疯 为 可 触及 性 ,以 蔷 部 .四肢 , 尤 以 下 肢 多 
见 . 亦 可 出 现在 手 . 足 背 、 头 皮 , 前 额 \ 眶 周 .会 阴 与 阴 询 部 ; 
2/3 有 下 肢 大 关节 炎 ; 可 伴 有 腹痛 ,腹泻 , 使 血 、 肠 梗阻 甚至 
肠 穿 孔 等 消化 道 症状 ; 约 半数 病例 有 肾脏 受 罕 ,从 轻微 内 小 
球 肾炎 到 广泛 的 新 月 体 病变 、 系 膜 病变 、 弥 漫 性 或 慢性 肾 损 
害 等 。 可 表现 为 IgA 肾炎 , 较 少 表现 为 肾病 综合 征 ; 其 他 

(三 ) 低 补 体 血 症 性 荨 麻疹 性 血管 炎 ”表现 为 反复 出 
现 的 皮肤 荨 麻疹 ,分 布 于 躯干 和 四 肢 , 可 持续 24 小 时 或 更 
长 ;可 伴 有 发 热 . 关 节 痛 ,版 痛 、 血 尿 及 蛋白 尿 等 。 其 他 系统 
受累 较 少 。 皮 疙 发 作 时 各 种 补体 成 分 如 Clq、 Cl、 C35、 
等 降低 :皮肤 病理 可 见 免疫 复合 物 血 管 辟 沉 积 和 折 
生 血 管 炎 ;肾脏 病 理 多 为 膜 性 增殖 性 内 小 球 肾炎 。 

























【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1990 年 美国 风湿 病 学 会 制定 的 过 敏 性 血 答 炎 分 类 标 
准 :发 病 年 龄 二 16 岁 :@ 发 病 前 有 可 疑 药物 服用 史 ;: 呈 皮 
肤 有 可 甬 及 的 紫 巍 ;四 一 处 或 多 处 出 现 大 小 不 等 .局 平 、 高 
出 皮 面 的 皮疹 ;加 皮肤 病理 可 见 小 静脉 及 小 动脉 内 、 外 有 中 
性 粒 细 胞 温润。 符合 以 上 3 项 或 3 项 以 上 者 可 诊断 为 过 敏 
性 血管 炎 。 诊断 敏感 性 为 71%， 浪 83%、 

诊断 过 敏 性 血管 炎 须 排除 链球 菌 感染 后 时 小 球 肾炎 、 
风湿 热 ,.SLE、 败 血 症 及 其 他 急 腹 症 , 如 胃 疡 道 出 血 、 肠 在 
鞭 .胰腺 炎 等 疾病 。 












【治疗 了 


过 敏 性 血管 炎 病 变 轻微 又 无 旺 回 受累 者 .去 除 








第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


原 , 加 强 支 持 治 疗 . 即 可 缓解 或 治愈 。 弥 温 性 皮肤 损害 
有 肚 见 损害 者 ， 可 根据 具体 情况 使 用 糖 皮质 激素 或 免疫 
抑制 剂 治疗 。 糖 皮质 激素 对 胃 肠 道 血 管 炎 、 严 重 肾 小 球 
肾炎 及 严重 系统 症状 有 一 定 疗效 。 一 般 用 泼 尼 松 1 一 
2mg/(kg，d) (初始 剂量 )。 可 根据 治疗 反应 调整 用 药剂 





鹿 。 激 素 疗效 不 佳 者 可 考虑 合用 环 磷 酰 胺 、 硫 唑 嗓 叭 等 
免疫 抑制 剂 。 
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白 塞 病 (Behcet disease) 是 根据 土生 其 皮肤 科 医 师 
它 是 一 种 全 身 性 , 慢 


Behcet 1937 和 的 病例 报 告 而 命名 的 。 
性 .血管 炎症 ij。 临床 常 以 复发 性 口腔 溃疡 、 生 将 器 这 
疡 和 眼色 出 表现 , 故 又 称 为 眼 、 口 ` 生 殖 器 综合 
征 。 本 综合 征 晚 期 还 可 罕 必 神经 系统 `. 消 化 道 . 肺 . 肾 、 附 尘 
其 基本 病理 变化 为 皮 状 黏膜 .眼睛 以 及 全 身 多 系 
统 血管 炎 ， 人 同 程度 的 关节 症状 , 故 仍 将 其 归 
于 系统 性 血 竺 






站 













〖 病 因 与 发 病 机 制 】 
病因 不明 , 峙 前 认为 白 塞 
作 疫 、. 遗 优 . 环 境 笠 切 等 因素 村 
(一 ) 感染 因素 “时 先 报告 
单纯 疱 次 病 王 及 内 型 肝炎 病 : 沾染 有 关 。 不 少 患 者 发 病 前 
有 141. 蛆 感 染 史 ; 血 清 中 ASO 升 遍 ,而 认为 与 链球 菌 感染 相 
关 ， 我 国 一 组 病例 发 现 不 少 患者 有 结核 感染 病灶 或 结核 病 
治疗 对 本 病 的 皮肤 医 膜 有 了 明显 疗效 .并进 
:人 上 工 合 成 结核 杆菌 的 热 休 克 重 白 (HSP) 可 刺激 白 
eT 如 用 增殖， j 分 化 ,提示 结核 杆菌 可 能 在 发 病 中 
且 有 一 定 作 用 
(二 ) 遗传 因素 
增多 趋势 .发 病 有 显 葛 的 地 区 分 布 , 在 东亚 ,中 
地 区 发 病 率 较 商 .被 称 为 丝绸 之 路 病 。 





























流行 病 学 调 奋 发 现 杰 病 患 者 有 乏 渐 
! 东 和 地 中 海 
发 病 率 较 高 的 
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雇 康 煌 


中 国 (14)、 口 本 (13. 5), 而 欧美 诸 国 较 少 。 患 者 可 见于 第 
二 ,三 代 或 四 代 中 ,并 以 男性 居多 。HLA-B, (Bw51 splib 与 
本 病 发 生 密切 相关 ,其 阳性 率 在 亚洲 商 达 61 共 一 88 吕 ,大 
其 与 眼 部 损害 相关 ; HLA Bs 分 子 与 多 形 核 中 性 粒 细 胞 
(PMN) 功 能 亢进 有 关 ; HLA B;s 与 皮肤 锋 膜 损害 相关 ， 
HLA-B: 与 关节 炎 相 关 。 
(三 ) 环境 因素 日 本 西山 工夫 (1978 年 ) 报 道 . 吓 者 
病变 组 织 如 血管 内 皮 细 胞 \ 巨 咽 细 胞 , 脂 肠 肌 神 经 及 眼 房 
水 ,血清 和 PMN 内 多 种 元 素 如 有 机 所 ` 有 机 傍 利 钢 离 子 含 
i ;认为 可 能 与 使 用 农药 和 含 铜 的 杀 虫 剂 等 相关 。 华 
院 皮 肤 科 曾 报 道 (1983 年 ) 对 48 例 本 病 患 者 采用 极 谱 
分 析 技 术 测定 其 血清 铜 和 铀 元素 的 检测 世 均 明显 高 于 正常 
人 :是 与 病情 活动 有 显著 相关 性 。 
(四 ) 免疫 异常 ”类似 于 复发 性 阿 弗 他 口 类 所 见 . 吕 省 
血清 中 存在 抗 口 腔 黏 膜 抗体 、 抗 血管 内 皮 细胞 抗体 、 搞 
PMN 胞 质 抗体 、 抗 角 和 组 和 白 抗体 及 抗 心 磷脂 抗体 ; 约 半 数 患 
消 血 中 免疫 复合 物 增高 ;病变 血管 壁 中 C3 沉积。 是 者 病 
要 组 织 由 以 淋巴 细胞 浸润 为 主 ,主要 为 CD4 工 细 胞 。 吓 
种 的 PMS 可 自发 分 沁 肌 滴 坏 死因 子 TNF-a, 可 促使 病变 
部 位 PMN 的 内 集 和 功能 亢进 ， 并 促进 自然 杀伤 细胞 和 
Thl 细胞 增殖 和 活化 ;患者 的 CD4- 工 细胞 对 et 
HSP65 000 和 人 HSP60 000 的 336 一 351 多 肽 段 有 明显 
应 性 
总 之 ,本 病 的 发 病 机 制 可 推测 为 : 环 志 





























某 些 敏 病 微 后 





物 抗原 及 热 休克 焉 白 抗原 等 因素 在 具有 HLA-B51 基因 以 
及 其 他 特定 遗传 素质 的 人 群 中 触发 了 免疫 功能 紊乱 及 中 性 
粒 细胞 功能 亢进 .进而 导致 血管 内 皮 细胞 损伤 .功能 异常 并 
引起 相关 组 织 病理 损害 。 


【病理 】 

基本 病理 改变 是 毛细 血管 .细小 静脉 ,少数 为 细 动 脉 的 
血管 炎 。 管 壁 及 其 周围 组 织 内 以 淋巴 细胞 浸润 为 主 , 伴 红 
细胞 外 溢 及 中 性 粒 细胞 渗 出 ,在 皮肤 组 织 中 见 中 性 粒 细胞 
形 集 成 脓肿 样 .但 无 核 破 碎 现 象 。 毛 训 炎 损害 以 毛 爸 周围 
炎 伴 脓肿 形成 为 特征 。 


【临床 表现 】 

发 病 年 龄 大 多 为 16~ :40 岁 青 壮年 。 统 计 我 国 311 例 
pind hp 
比 约 为 3: 4( 中 东 诸 国 报 道 男性 患者 明显 高 于 女性 )。 
管 ,神经 系统 及 眼 累及 较 女 性 多 且 病 情 重 。 发 病 
有 急 ee 性 两 型 ,急性 者 少见 ,症状 较 显著 .多 在 5 天 一 3 
个 月 内 多 部 位 先后 或 同时 发 病 ;大 多 数 发 病 为 慢性 ,在 半年 
以 上 甚至 多 年 内 。 先 于 一 个 部 位 发 病 . 经 反复 发 作 与 缓解 
后 ,再 蔓延 鞋 其 他 部 位 。 一 般 顺 序 是 :口腔 一 皮肤 -> 了 眼 。 

(一 ) 一 般 症 状 大 多 数 病例 证 状 较 轻 微 或 偶 感 乏力 
不 适 、. 关 节 疼 首 、 头 痢 头 时 .食欲 缺乏 和 体重 减轻 等 。 

性 型 或 慢性 型 的 急性 加 重 期 间 . 可 有 发 热 及 上 述 症 状 的 
加 年 。 

(二 ) 口腔 溃疡 ”表现 为 复发 性 口腔 湿 疡 ,以 此 为 首发 
症状 着 约 占 70%。 人 金程 发 生 者 在 95 只 以 上 。 溃 疡 可 为 单 
发 或 多 发 ,一 般 为 3 一 5 个 ,散在 分 布 于 舌 
绥 、 下 屏 或 上 愤 内 侧 乡 和 烦 茜 腊 等 处 。 名 : 

炎 , 淡 疡 浅 , 数 天 内 可 自 僵 ;大 多 表现 为 较 重 的 溃 
开始 为 小 结 节 . 很 快 发 展 成 大 而 深 的 溃疡 , 米 
边界 清楚 旺 阅 形 或 不 规则 形 ,周围 绕 以 消 晰 
色 ,2~4 周 或 更 长 时 间 才 僵 合 . 较 深 者 可 留 有 报 靖 。 最 重 
型 者 称 疱 疹 性 口 炎 ,溃疡 小 而 密集 但 较 浅 ,可 多 达 数 十 个 ， 








边缘 此 






分 布 于 口腔 医 腊 任何 部 位 ,全 身 症状 多 较为 严重 。 淡 疡 常 
有 明显 疼痛 





:影响 进食 并 产生 口腔 
(三 ) 生殖 器 溃疡 ”发 生 率 
阴 昌 , 阴 共 和 他 头 :女性 主要 见于 大 、 小 阴 屏 。 一 般 男性 发 
生 涤 较 少 量 症 状 轻 , 有 的 仪 在 阴 缀 皮肤 上 产生 王 次 、[E 疹 和 
毛 骂 炎 ; 而 女性 易 患 是 疼痛 症状 明显 ,多 见于 阴 习 ,其 次 为 
用 道 及 宫 颂 部。 损害 程度 较 重 , 愈 后 常 留 六 六 。 淡 疡 可 以 
反复 发 作 , 但 复发 率 低 于 口 趴 溃疡 

(四 ) 眼 部 损害 一般 发 生 较 晚 。 起 病 工 年 内 发 生 者 
仪 语 15%.5 年 内 可 达 85%. 其 中 95 吕 以 上 为 双 侧 ,但 不 一 
定 癌 时 发 生 。 其 特征 性 组 织 病 理学 标记 为 视网膜 血管 闭塞 


站 左 右 。 男 性 多 见于 

















第 十 章 白 塞 病 
性 静脉 炎 , 也 是 本 病 致 育 的 主因 。 初 发 症状 为 明显 的 有 眶 周 
疼痛 和 晨光 、 发 作 性 的 结膜 炎 , 继 之 前 房 积 腑 伴 葡萄 膜 炎 ， 
常见 虹膜 睫 状 体 炎 ,最终 累及 双眼 。 后 眼球 病变 包括 脉络 
膜 炎 视神经 病变 、 视 网 膜 血 管 炎 、 玻 璃 体 病变 等 .可 发 展 为 
青光眼 .白内障 。 眼 部 病变 发 生 4 一 8 年 约 44% 患 者 可 致 
失明 。 

(五 ) 皮肤 损害 ”为 本 病 的 常见 症状 之 一 :发生 率 仅 次 
于 口腔 溃疡 , 约 占 60 吧 一 95%%。 大 多 见于 黏膜 损害 之 后 。 
皮 损 可 为 丘疹 ,水 净 、 脓 疱 、 毛 爸 炎 、 竣 疮 、 疝 脓肿 、 结 节 红 
斑 和 多 形 红斑 等 表现 。 具 有 一 定 诊 断 意义 的 表现 有 : 

1. 结 节 红斑 样 损害 ”是 本 病 最 多 见 的 一 种 皮 损 。 主 
要 见于 下 肢 , 特 别 是 小 腿 伸 侧 。 一 般 为 蛋 豆 大 小 ， ce 
度 , 几 个 至 十 余 个 不 等 ,散在 分 布 。 消 退 后 留 轻 度 色素 
斑 , 少 数 可 形成 溃疡 。 新 发 皮下 结 节 周转 可 有 约 1 一 1. 5cm 
宽 的 鲜红 色 尝 , 称 为 红 尝 现象 。 

2. 毛 圳 炎 样 损害 ”又 称 假 性 毛 襄 炎 : 有 两 种 表现 形 
式 。 一 种 为 丘疹 脓 疱 性 损害 。 米 粒 至 绿豆 大 暗 红 色 正 疹 ， 
项 端 或 见 小 脓 头 ,一 般 不 破 演 ,多 于 1 周 后 吸收 或 留 轻 度 色 
素 斑 ,数目 较 少 .主要 分 布 于 头面 和 胸 背 上 部 , 男 一 种 为 竣 
疮 样 结 节 损 害 , 数 目 较 多 ,分 布 于 全 身 皮肤 包括 外 了 明和 上 肛 周 
Wl 初 为 红色 丘疹 ,而 后 顶端 出 现 米粒 大 月 疱 ,但 无 毛发 

过 ,其 基底 部 则 为 浸润 性 硬结 .周转 有 较 宽 的 红 党 ,有 具 特 
wy 损害 呈 反 复发 作 与 缓解 交 蔡 病程 ,细菌 培养 阳性 , 抗 
生 素 治疗 无 效 。 

3. 皮肤 针 刺 反应 ”患者 皮肤 对 轻微 外 伤 的 反应 性 增 
加 。 即 每 于 肌肉 、 皮 下 和 静脉 注射 或 针灸 等 刺 伤 皮肤 真皮 
层 后 ,于 次 日 在 针眼 处 发 生 葛 粒 大 红 丘 疹 或 性 疱 , 反 应 重 时 
周围 尚 可 见 红 晤 及 底部 小 结 节 。 病 情 活动 时 反应 阳性 率 
高 反应 程度 弱 且 阴性 率 低 , 病 情 稳定 后 可 以 转 为 用 
性 。 据 此 已 将 针 刺 反应 阳性 作为 诊断 白 塞 病 的 指标 之 一 。 
其 方法 是 用 20 号 无 菌 针头 在 前 辟 届 面 中 部 斜 行 籼 入 皮 内 
约 0. 5em. 沿 纵 疝 稍 作 擒 转 后 退出 ,经 24 一 48 小 时 后 观察 
针眼 处 的 皮肤 反应 。 阳 性 反应 常 在 24 小 时 顾 布 在 针眼 处 
发 生 毛 歧 炎 样 小 红 点 或 脓 疤 痛 样 改变 .8 小 时 左右 二 阴 
显 , 约 4~5 天 自行 消退 。 若 针 刺 48 小 时 后 局 部 万 异常 溃 
则 判 为 明 性 。 此 试验 特异 性 较 高 旦 与 疾病 活动 往 相 关 . 阳 
性 率 
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约 60%~78%。 


(六 ) 关节 损害 患者 中 60% 以 上 有 不 同 程度 的 关节 
症状 .45 吧 出 现 关 四肢 大 小 关节 及 膜 做 关节 拘 可 时 
及 . 单 发 或 多 发 .通常 以 肤 、 府 、 A 作为 多 ， 表现 
为 疼 痢 或 酸 首 , 红 肿 埋 极 少 。 辣 , 苦 自 限 性 和 
侨 畸 形 性 。34 呈 5 的 患 普 可 出 现 证 负 关 天才 ,个别 病例 发 和 
强直 性 兰 往 炎 .但 多 数 尝 普 不 主张 将 本 病 归 入 衣 清 于 性 痊 
柱 关 节 病 。 

(七 ) 心 和 大 血管 损害 





主要 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


有 关 。 主 要 为 钦 膜 病变 及 冠状 动脉 累及 。 可 表现 为 肉芽 肿 
性 心 内 膜 炎 心绞痛、 心包 积 液 .肺动脉 高 压 、 心 腔 内 血栓 形 
成 等 。 大 血管 病变 约 8.7% 一 26.0 中 。 全 身 各 部 位 中 等 以 
至 大 的 动静 脉 均 可 累及 ,而 静脉 尤 多 。 深 和 浅 静脉 可 以 分 
别 或 同时 发 病 , 而 浅 静脉 约 占 70%, 基 本 病变 是 血栓 性 薛 
脉 炎 和 静脉 血栓 形成 两 种 。 以 男性 为 主 ,表现 为 下 上 肢 或 上 
上肢 浅 表 性 游 走 性 血栓 性 静脉 炎 , 上、 下 腔 静 脉 血栓 形成 ,小 
腿 演 疡 及 Budd-Chiari 综合 征 等 。 动 脉 损害 也 以 男性 为 主 。 
全 身 各 处 中 等 至 大 动脉 均 可 累及 ,常见 的 是 胸 及 腹部 大 动 
脉 , 颈 总 及 入 总 动脉 , 股 、 胭 \. 尺 、 梯 动脉 以 及 肺 心 、 脾 或 脑 
等 动脉 。 病变 可 限于 一 处 ,也 可 同时 或 先后 在 几 条 动脉 上 
发 生 。 基 本 病变 为 动脉 内 膜 炎 和 动脉 血栓 形成 ,可 引致 闭 
塞 性 缺 血性 症状 或 发 展 成 动脉 扩张 ,动脉 瘤 和 假 性 动脉 瘤 
等 。 动 脉 瘤 一 旦 破裂 大 出 血 , 死 亡 率 其 高 。 
( 八 ) 消化 道 损 害 ” 发 病 率 为 8. 4%% 一 27.5%%。 其 功 
能 障碍 表现 为 上 腹部 饱 胀 不 适 . 咀 气 、. 中 下 腹胀 满 ,便秘 多 
于 腹泻 ,隐痛 以 至 阵 发 性 绞 痛 和 大 量 便 血 。 器 质 性 病变 主 
要 是 湾 疡 或 穿孔 ,可 见于 食管 下 段 至 直肠 ,常见 于 回 讶 部、 
贷 结 肠 和 升 结肠 。 黑 及 回 盲 部 者 其 临床 表现 甚 似 慢性 闲 尾 
炎 。 在 纤维 胃镜 观察 下 胃 部 溃疡 是 多 发 性 的 ,较为 表 浅 ,其 
临床 表现 不 如 消化 性 溃疡 典型 。 在 1 一 2 年 内 重复 纤维 骨 
镜 检查 , 淡 疡 能 完全 消失 。 肠 损害 的 病理 组 织 改变 有 组 织 
坏死 和 肉芽 肿 形 成 两 者 的 混合 型 ,其 中 静脉 病变 多 于 动脉 。 
( 九 ) 神经 系统 损害 ” 占 8.2 吕 一 26.6 骂 。 常 见于 早 
年 发 病 的 男性 患者 。 法 国 的 资料 显示 ,本 病 的 中 枢 神 经 系 
统 病变 见于 1/3 的 患者 ,突出 的 组 织 病理 学 改变 为 中 、 小 血 
管 的 血管 炎 , 伴 发 血管 周围 和 神经 实质 损伤 的 血管 炎 可 引 
地 神经 元 坏死 。 大 脑 静 脉 血栓 约 占 神 经 系统 受累 的 30%。 
动脉 团 蹇 和 动脉 瘤 可 见于 大 脑 和 痊 骨 。 病 变 旦 进行 性 发 
展 ,以 中 杠 神 经 系统 为 最 多 , 脑 神经 多 于 状 神 经 ,白质 病变 
多 于 灰质 病变 ,运动 障碍 多 于 感觉 障碍 。 临 床 表现 极其 多 
样 ,如 脑 炎 ,脑膜 脑 炎 、 脑 状 惫 炎 、 脑 神经 炎 、 多 发 或 单 发 性 
等 。 后 期 可 表现 为 痴呆 。 脑 神经 中 又 以 外 展 神 经 和 
累 多 见 。 少 数 病 例 呈 颅 内 压 增 高 和 精神 障碍 表 
现 。 与 其 他 各 部 位 损害 一 样 也 星 发 作 与 缓解 的 慢性 病程 。 
确定 本 病 是 否 伴 发 神经 系统 损 震 应 以 体征 为 主要 依据 。 上 其 
预后 与 发 病 部 位 和 处 再 是 备 及 时 有 关 。 
(十 ) 肺 损害 ” 肺 部 病变 约 占 5%。 发 病 多 在 30 一 40 
岁 , 男 女 之 比 为 9 : 1。 以 肺 内 血管 病变 为 主 ,可 同时 存在 
其 他 部 位 静脉 或 动 芒 病变 ,也 可 在 其 他 部 位 的 静 屿 血 禾 撒 
成 后 . 榨 子 脱落 而 累及 肺 部 。 临 床 表 现 可 因 病 变 血 管 种 类 、 
大 小 和 病变 性 质 , 病 期 与 发 病 部 位 等 的 不 同市 呈 多 种 多 样 。 
症 或 片 状 阴 影 , 换 或 
稚 向 腔 积 液 
市 动脉 血 
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窒 形 成 导致 的 肺 梗死 或 是 肺动脉 瘤 破裂 ,预后 险恶 。 年 轻 
男性 肺 部 多 发 性 动脉 病变 伴 其 他 部 位 静脉 血栓 形成 ,或 有 
口腔 、 皮 肤 及 有 眼 等 损害 , 在 临床 及 血管 病理 方面 均 与 
Huges Stovin 综合 征 相似 ,从 而 被 认为 是 本 病名 7 症 病例 。 

(十 一 ) 肾 损 害 ” 肾脏 累及 极 少见 。 主 要 病变 是 肾 小 
球 肾 炎 ,可 表现 为 间 敬 性 蛋白 尿 或 显微镜 下 血尿 , 偶 可 引起 
继 发 性 淀粉 样 沉积 或 肾病 综合 征 。 

(十 二 ) 附 塞 损害 ”一 侧 或 两 侧 附 笃 罕 及 者 占 4. 5%~ 
6.0%。 一 般 是 急性 发 病 , 有 疼痛 和 局 部 肿胀 ,1~2 周 后 组 
解 ,但 易 再 发 。 






【实验 室 及 辅助 检查 】 

目前 为 无 特异 性 实验 室 检查 指标 。 在 病情 活动 期 可 有 
血沉 增 快 ,C 反 应 蛋白 升 高 和 as 球 蛋白 增高 。 部 分 患者 血 
浆 铀 蓝 蛋 白 和 冷 球 蛋白 为 阳性 。 血液 星 高 凝 状态 ,血小板 
凝集 功能 增高 。 和 白细胞 趋 化 性 增强 。 外 周 血 CD4 /CD8™ 
比例 下 降 。 舌 尖 微 循环 观察 ,可 见 红 状 乳 头 萎缩 。HILA- 
B51 阳性 ,皮肤 针 刺 反应 阳性 具有 一 定 诊 断 价值 。 对 各 脏 
器 损害 宜 作 相应 的 检查 ,如 心电图 、 脑 电 图 、 脑 CT 及 MRI 
检查 。 胃 肠 钢 剂 造影 及 内 镜 检查 、 血 管 造 影 、 彩 色 多 普 勒 等 
有 助 诊断 病变 部 位 及 范围 。 肺 X 线 片 及 商 分 辨 的 CT 或 肺 
血管 造影 .放射 性 核 索 肺 通气 .灌注 扫描 等 均 有 助 于 肺 部 病 
变 的 判断 。 裂 阶 灯 及 眼底 血管 显影 术 可 发 现 早期 眼 损害 。 





【诊断 】 

本 病 主要 通过 临床 症状 及 临床 检测 进行 综合 诊断 。 上 典 
型 且 有 诊断 意义 的 表现 是 :@ 癌 腔 、 皮 肤 . 生 殖 回 和 腿 部 呈 
急性 或 慢性 炎症 ;@ 这 些 部 位 损害 的 某 些 特 点 ;@ 损 涯 明太 
复发 作 与 缓解 的 慢性 过 程 等 。 

急性 型 发 作 病例 ,各 部 位 损害 入 相继 出 现 ， 
表现 比较 完全 时 较 易 确诊 ,但 车 不 注意 损害 特点 及 以 后 的 
反复 发 作 病 程 , 易 与 这 些 部 位 发 病 的 其 他 ;慢性 发 
作 病 例 , 由 于 备 部 位 损害 往往 分 别 发 生 或 因 症 状 不 典型 而 
易 造 成 漏诊 。 因 此 只 有 仔细 询问 病史 ,了 解 各 部 位 的 各 种 
损害 及 其 特点 ,结合 长 期 发 作 与 缓解 :病程 
才能 减少 误诊 利 漏诊 。 尚 有 不 少 同时 伴 有 两 个 部 位 发 病 病 
例 ,但 却 缺少 1~2 个 常 发 部 位 损害 如 口腔 笑 膜 溃疡 、 眼 敬 
荀 膜 炎 。 有 报道 这 些 病 例 也 有 发 生 神 经 系统 、 消 化 道 或 大 
血管 损害 者 ,对 这 种 病 例 需 进一步 随访 观察 。 针 刺 反应 阳 
性 及 HLA-B5( 十 ), 对 本 病 诊 断 极 有 帮助 。 发 现 有 红 尝 的 
结 竹 狂 红 天 样 损害 和 和 毛 帮 炎 样 损害 则 高 度 提示 本 病 。 

目前 临床 较 常 采用 的 诊断 标准 系 1990 年 国际 上 
人 斌 究 组 提出 。 即 : 仙 反 复 性 11 腔 淡 疡 :包括 轻型 小 湿 疡 、 较 
重型 大 溃疡 或 疱疹 样 型 淡 疡 ,， -年 内 至 少 反复 发 作 3 次 ; 
发 性 生殖 器 淡 疡 或 首 痕 (尤其 是 男性 ) :加 有 眼 损害 :前 葡 



















































萄 膜 炎 . 后 葡萄 腊 炎 , 费 隙 灯 检 查 时 发 现 玻璃 体 浑 洱 或 视 网 
膜 血管 炎 ;@ 皮 肤 损 害 : 结 节 性 红斑 . 假 性 毛 变 炎 , 脓 性 丘 
浴 , 青 春 期 后 (未 服用 糖 皮质 激素 ) 出 现 的 痒 疮 样 结 节 ;@ 针 
刺 反 应 阳性 : 针 刺 试验 后 24~48 小 时 由 医师 判定 的 阳性 反 
应 。 上 述 5 条 标准 应 为 医师 观察 到 或 由 患者 本 人 提供 并 
被 确认 为 可 靠 的 。 诊 断 白 塞 病 必 须 具 有 复发 性 口腔 淡 
疡 ,并 且 至 少 伴 有 其 余 上 项 中 的 2 项 以 上 者 。 但 需 除 外 其 
他 疾病 。 与 本 病 密切 相关 并 有 助 于 诊断 的 症状 有 :关节 
痛 或 关节 炎 、 皮 下 栓 蹇 性 衣 脉 炎 ,、 深 萝 脉 栓塞 ,动脉 栓塞 
和 (或) 动脉 瘤 、 中 枢 神 经 病变 、 消 化 道 湿 疡 、 附 符 炎 和 家 
族 病史 等 。 

临床 出 现 口 、 眼 、 生 殖 器 及 皮肤 症状 者 容易 考虑 到 本 
病 , 但 需 与 其 他 皮肤 病 如 药疹 ,多 形 红斑 ,单纯 疱疹 ,天 疱 
疙 ` 首 银 性 类 天 疱 郊 等 鉴别 。 泪 疡 严重 并 伴 有 系统 表现 者 
竺 与 坏 冶 性 脓 皮 病 和 Wegener 肉芽 肿 病 相 鉴别 。 特 别 需 
与 以 下 两 病 鉴别 :@ 霄 特 综 合 征 (Reiter Syndrome) 可 
有 了 眼 结膜 及 葡萄 膜 炎 .关节 炎 、 皮 肤 黏膜 病 变 . 有 时 难 与 白 
4 合 征 阴 部 溃疡 较 白 塞 病 更 深 , 皮 疹 以 
盔 壳 样 银 居 病 和 皮肤 角 化 病 为 主要 表现 .系统 损害 轻 ， 
HLA-B27 阳性 ,可 有 淋病 或 非 淋菌 性 尿道 炎 的 病史 。@ 炎 
钙 性 肠 病 : 可 有 了 眼 葡 萄 膜 炎 、 皮 肤 红斑 结 节 、 秋 膜 淡 疡 及 关 
节 疼 痢 等 , 圭 与 累及 肠 道 的 自 塞 病 鉴别 。 白 塞 病 肠 道 损害 
好 发 于 右 半 结 肠 回 言 部 ,病变 不 连续 ,两 病 的 组 织 病理 也 不 
问 ,炎症 性 肠 病 常见 肉芽 肿 样 病变 。 
























【治疗 】 
由 于 病因 尚未 完全 明了 ,临床 表现 又 多 种 多 样 ,而 且 同 
-疗法 对 不 同 部 位 损害 疗效 反应 可 能 不 一 致 , 故 治疗 方案 
选择 宜 个 体 化 ,多样 化 。 治 疗 目标 在 于 控制 现 有 症状 ,防治 
重要 目 器 损害 ,减缓 疾病 进展 。 
1. 急性 活动 期 应 卧床 休息 ,发 作 间歇 期 应 注意 预防 复 
发 ,如 控制 口腔 伴 感染 者 应 行 相应 治疗 ， 
2. 有 重要 及 器 或 系统 受 紫 如 眼 , 大 血管 ,中枢 神经 系 
统 、 肺 部 病变 以 及 消化 道 等 显著 炎症 并 伴 有 高 热 时 .应 及 早 
应 用 足 量 糖 皮质 激素 治疗 ,可 采用 甲 小 尼龙 每 日 1g 静脉 冲 
击 疗法 或 中 ,高 剂量 泼 尼 松 分 次 服用 , 竺 症状 缓解 后 减 呈 
寡 维 持 一段 时 间 。 还 可 用 细胞 毒性 药物 如 硫 只 
150mg d , 环 锯 栈 腕 (100 一 150mg d), 甲 氨 疤 叭 
20mg 11 服 。 此 外 环 移 素 A 滴 眼 或 [1 服 3~5mg (kg* 由 .er 
























第 十 章 白 塞 病 


干扰 素 500 万 U/ 次 ,每 天 或 隔 天 皮下 或 肌 内 注射 等 。 

3. 口腔 溃疡 损害 、 各 种 皮肤 损害 、 关 节 炎 症 等 可 口服 
中 药 雷 公 芯 制剂 或 秋水 仙 厂 (1 一 1. 5mg/d) 等 。 严 重 口腔 
和 生殖 器 溃疡 者 口服 沙 利 度 胺 (反应 停 )2100 一 300mg/d 常 
有 良 效 。 也 可 局 部 外 用 糖 皮质 激素 软 兴 和 溶液 制剂 。 

4. 皮肤 结 节 损害 及 血管 病变 者 可 使 用 抗 血小板 聚集 
药物 (阿司匹林 、 双 喀 达 莫 ) ,也 可 用 活血 化 瘀 、 清 热 解毒 的 
中 药 治疗 ,如 桂 枝 茯苓 丸 加 减 。 

5. 关节 症状 严重 .皮肤 结 节 红 斑 疼 痛 明 显 者 可 口服 非 
省 体 抗 炎 药 ,如 布 洛 芬 、 蔡 普 生 、 双 和 握 芬 酸 钠 或 COX-2 选择 
性 抑制 剂 。 

6. 有 结核 证 据 的 病例 ,如 患者 有 结核 病 或 有 结核 病 
史 ,PPD 皮 试 强 阳 性 时 ,可 试行 抗 结核 治疗 (二 联 或 三 联 ) 
至 少 3 个 月 以 上 。 

7. 对 难 治 性 患者 ,如 累及 有 眼 葡萄 膜 ,中 枢 神 经 系统 .经 
糖 皮质 激素 治疗 无 效 . 有 个 案 报 道 应 用 TNF-a 持 抗 剂 
有 效 。 





【预后 】 

本 病 仅 累及 皮肤 和 黏膜 ,预后 较 好 。 若 累及 视网膜 血 
管 可 臻 失明。 中 枢 神 经 系统 ,心血 管 系统 、 胃 肠 道 受累 往往 
预后 较 差 , 病 死 率 高 。 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


第 十 一 章 干燥 综合 征 





干燥 综合 征 (sicca syndrome,SS) 是 累及 多 种 外 分 沁 腺 
体 的 慢性 炎症 性 自身 免疫 病 。 临 床上 常 侵犯 竹 腺 和 泪腺 ， 
表现 为 口 . 眼 干 燥 症 。 也 可 侵犯 其 他 外 分 泌 腺 及 多 个 器 官 
而 出 现 多 系统 损 本 病 可 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 类 ,前 
者 称 为 原 发 性 SS; 后 者 称 为 继 发 性 SS, 多 伴 发 于 其 他 结缔 

组 织 病 如 类 风湿 关 节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 (CSLE) 等 。 

| 1888 年 Hadden 首先 报道 本 病 .1933 年 瑞典 眼科 医师 

“Sj6gren 作 了 系统 描述 。 现 已 被 认为 是 仅 次 于 类 风湿 关节 
炎 的 第 2 位 常见 自身 免疫 病 。 我 国人 群 患 病 率 为 0. 29 兴 一 
0.77 兴 (张力 巍 等 ) ,也 仅 次 于 RA。 















【病因 与 发 病 机 制 】 
病因 未 明 . 属 一 种 多 病因 自身 免疫 疾病 。 国 内 原 发 性 


SS 患者 多 为 HLA-DR; 遗传 素质 , 继 发 性 患者 与 HLA-DR; 
密切 相关 。 发 病 可 能 与 多 种 自身 抗原 如 Ro/SS-A、La/SS 
B 和 外 米 抗 诛 如 EB 病毒 .丙肝 病毒 、 反 转录 病毒 及 性 激素 
激素 ) 等 有 关 。 

SS 患者 演 蛛 活检 全 究 证 实 : 腺 体 被 大 量 淋巴 细胞 浸 
润 .主要 为 CDJ -自身 反应 性 工 淋 巴 细胞 .以 Thl 亚 群 为 
主 . 并 携带 有 CD45RO 表 型 。 浸 润 的 淋巴 细胞 可 上 t 
HILA-DR 分 子 并 呈 递 抗原 肽 的 APC 细胞 .或 与 
细胞 相 抑 作用 产生 多 种 炎 性 细胞 因子 . 导 敏 工 .B 淋巴 细胞 
和 从 拓 - 步 增 兰 引 起 组 织 咒 官 的 免疫 炎症 损伤 。 类 似 的 病 
理 改 变 , 亦 可 发 生 于 其 他 内 脏 的 外 分 泌 腺 。 患 者 的 也 淋巴 
纪 ee 大 全 抗 核 抗体 、 类 风湿 因子 、 抗 SS-A 和 
抗 SS 抗体 : 与 疾病 的 活动 度 密切 相关 。 此 外 .了 B 淋巴 细 
胞 的 克隆 增 将 .包括 浆 细 胞 和 免疫 母 细胞 异常 增殖 ,可 形成 
很 性 淋巴 E 可 转变 为 恶性 淋巴 冶 。SS 并 发 恶性 淋巴 
阁 的 相对 危险 为 正当 大 群 的 三 信 。 并 以 非 害 奇 金吾 细胞 
了 森 己 活 最 为 乡 见 














腺 管 上 皮 


















〖 临 床 表现 】 
虑 疾 多 旦 用 


临 庆 去 规 多 伴 ,证 状 和 轻重 不 





入 多 个 汉人 好 
区 个 系统 


从 大 滥 性 进行 性 ,可 涉及 全 
外 分 泌 腺 病 释 | 起 的 | i 站 最 





2 yl} 


Th 一 般 多 为 本 病 首发 的 唯一 症状 ,可 持续 多 年 ,但 也 可 能 
是 系统 病变 的 一 个 先 发 表 现 

(一 ) 口腔 ” 轻 省 仅 为 唾液 纤 稠 感 , 易 被 忽视 。 较 重 时 
唾液 减少 、 自 觉 口 干 频频 进 饮 。 所 谓 阳性 “ 饼 于 "试验, 即 指 
当 吃 一 片 成 饼干 时 , 若 不 同时 喝 水 便 觉 咀嚼 利 咽 下 困难 。 
知 系 带 底部 无 唾液 积聚 。 舌 红 、 导 有 绚 ,口角 干 煤 狼 裂 , 口 用 
疼痛 并 影响 味 党 和 嗅觉 。 由 于 缺乏 唾液 的 冲洗 ,牙齿 炎 和 
龋齿 的 发 生 显著 增 疝 , 牙 齿 逐 渐变 黑 , 继 而 旺 粉 未 状 或 小 片 
破碎 脱落 ,最 终 只 留 残 根 , 称 为 " 猩 狐 齿 (rampant caries)”。 
常 并 发 口腔 念珠 菌 感染 。 约 半数 患者 反复 发 乍 两 侧 肋 腺 和 肿 
痛 , 重 症 者 可 形成 松鼠 样 脸 。 对 部 分 腮腺 持续 性 肿 大 者 应 
答 惕 恶性 淋巴 瘤 的 可 能 。 

(二 ) 眼 好 者 常 诉 表现 为 经 常 性 干涩 、 痒 痛 \ 灼 
热 或 砂粒 摩擦 感 ,万 ee 
眼红 ,结膜 充血 、 bir 麻 5 , 视 物 模糊 和 等 ,和 
燥 性 角 结 膜 炎 。 并 易 并 发 细菌 和 真菌 感 

(三 ) 皮肤 恭 膜 皮肤 干燥 者 占 50%， 其 中 约 25% 发 
生 表 皮 脱 居 , 如 鱼鳞 病 样 表现 。 女 性 阴道 .肛门 和 直肠 黏 虹 
| 煤 和 萎缩 ,可 导致 局 部 阁 痒 性 炎症 和 性 功能 障碍 。 炎 性 
血管 病变 所 敏 的 皮肤 表现 有 :出 现 可 触及 性 紫 效 、 环 状 红 
斑 、 结 节 红 斑 、 光 敏 性 皮炎 、 备 诺 现象 和 皮肤 溃疡 等 。 本 病 
紫 闭 的 发 生 率 约 30%. ee 紫 并 最 多 见 。 

(四 ) 关节 、 肌 肉 ” 原 发 性 患者 中 80% 有 轻 度 关节 症 
状 并 伴 经 度 滑 膜 炎 , 症 状 多 不 严重 且 呈 一 过 性 。 对 称 性 多 

ee 嘛 形 和 久 线 片 证 实 关 : 季 软 悄 改 变 提示 为 类 风湿 

入 炎 人 发 继 发 性 SS。 约 5% 吕 者 有 轻 度 肌 痛 和 肌 无 力 ， 
车 es i 检 伴 有 淋巴 细胞 浸润 性 间 质 性 肌 炎 改变 . 则 应 考 
虑 典型 的 多 发 性 肌 炎 和 和 皮 肌 炎 。 

(五 ) 呼吸 系统 “呼吸道 秋 膜 受累 可 引起 名 腔 
洱 、 吕 出血 、 瞄 中 隔 炎 和 萎缩 性 魂 炎 ; 呵 晓 
i 咳 , 痰 液 笑 秽 等 ,呼吸 困难 种 能 并 发 支气管 炎 、 气 管 炎 。 
入 部 XX 线 蜡 常见 于 20%~30% 患 者 .高 分 辩 率 CT 片 RW 
间 硕 纤维 化 或 吁 部 浸润 胃 影 , 偶 见 胸 肛 炎 , 典 现 肺 部 病变 
肺 大 瘤 : 肺 劲 能 可 有 弥散 切 能 障 租 .限制 性 或 阻塞 
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功能 障碍 。 另 有 小 部 分 患者 出 现 肺动脉 高 压 和 肺 纤维 化 。 
重度 肺动脉 高 压 提示 预后 不 佳 。 

(六 ) 肾脏 约 有 30 站 一 50%% 患 者 有 肾脏 病变 . 主要 
暴 及 远 端 肾 小 管 。 病 理 改 变 多 为 慢性 间 质 性 肾炎 。 表 现 为 
工 型 肾 小 管 酸 中 毒 而 引起 的 低 血 镍 性 肌肉 移 力 或 麻 疗 , 严 





重 痢 出 现 肾 钙化 、 肾 结石 及 肾 性 软骨 病 。 表 现 为 多 饮 、 多 尿 
各 性 尿 出 证 , 亦 常 出 现 肾 小 管 酸 中 毒 。 近 端 肾 小 管 损害 少 
见 , 大 多 预后 较 好 。 肾 小 球 损 害 少 见 

(七 ) 消化 系统 可 因 消 化 着 攻 睦 层 外 分 泌 腺 体 病变 
而 出 现 萎缩 性 胃炎 、 胃 酸 减少 、 消 化 不 良 等 非特 异性 症状 。 








亦 可 导致 吞咽 困难 、 食 管 功能 障碍 和 冒 食管 反 流 
肿 大 约见 于 1/5 病例 ， ey 


。 肝 脾 
黄 癌 、 





胆 计 性 肝 硬 化 或 并 发 两 型 肝炎 病毒 感染 。 偶 见 慢性 胰 
腺 炎 。 


( 八 ) 神经 系统 ”病变 发 生 率 约 为 10 闻 ， 站 时 并 中 权 
神经 和 周围 神经 系统 ,常见 为 脱 艇 精 病 变 或 神经 组 





性 血管 病变 而 导致 缺 血 或 出 血 改 变 ;或 可 因 ; 洒 巴 细胞 温润 
所 致 。 临 床 表 现 多 样 .可 为 局 灶 性 或 弥漫 性 损害 。 包括 : 认 


知 障碍 、 偏 讶 .失语 、 偏 头 闯 、 抽 搞 、 偏 瘫 截 症 共 济 失调 , 视 
神经 兰 换 炎 .进行 性 阁 呆 等 。 

甲状 腺 ” 呈 轻 度 或 中 度 弥漫 性 甲状 腺 肿 大 或 结 
节 。 活 恰 示 甲状 腺 内 有 不 同 程度 的 淋巴 细胞 浸润 ,类 似 于 
tt 可 导致 甲状 腺 功能 低下 。 

A 淋巴 结 局 部 或 全 身 淋巴 结 可 肿 大 。 
较 软 ,可 反复 发 作 , 星 良性 淋巴 病变 表现 。 车 淋巴 结 中 等 度 
UW 质地 增加 , 非 对 称 性 肿 大 , 仍 不 具备 恶性 肿瘤 的 

兰 特 征 者 , 则 称 为 假 性 淋巴 瘤 。 芳 高 度 肿 大 、 质 地 中 坚 . 表 
bts 节 状 ,提示 恶性 淋巴 瘤 的 可 能 。 国 内 SS 并 发 
恶性 淋巴 痛 的 几率 低 于 国外 。 








【实验 室 检查 】 
(一 ) 血液 检查 ” 轻 度 贫血 者 约 占 25 外 。 部 分 患者 白 
细胞 减少 , 嗜 酸性 粒 细胞 增多 和 血小板 减少 。 大 部 分 患者 





血沉 增 快 。 血 清 常 有 多 种 自身 抗体 ,如 类 风湿 因子 (rheu 

matic factor, RF) 阳 性 者 占 75 站 以 上 ,即使 在 无 关节 症状 者 
也 可 阳性 ,多 见于 继 发 性 SS 伴 高 丙种 球 蛋 白 血 症 者 中 ; 
ANA 阳性 者 占 50 冯 一 80 闻 ,常见 核 型 为 均 质 型 和 斑点 型 ， 

偶 见 核 仁 型 ; 抗 SS-A 和 抗 SS-B 抗体 分 别 见于 约 80% 和 
50% 的 患者 . 原 发 性 者 约 占 1/4 一 1/3。 抗 dsDNA 抗体 偶 
见 。 原 发 性 SS 不 出 现 抗 Sm 抗体 和 抗 RNP 抗体。 其 他 免 
疫 异 党 包括 :高 滴 度 的 IgG 和 IgM, 多 克隆 性 高 Y 球 重 白 血 
症 ,E 球 蛋白 和 冷 球 蛋 和 白 可 异常 增高 .前 者 常 伴 高 香 洪 综合 
往 ; 抗 甲状 腺 球 表 白 抗体 30 色 阳性 , 抗 胃壁 细胞 抗体 302: 
阳性 : 抗 人 球 蛋 白 试 验 CCoombs 试验 ) 10 双阳 性。 多 数 吓 
者 血清 循环 免疫 复合 物 增高 . 若 无 血 管 炎 存 在 补体 多 不 减 
低 。 妆 淋巴 细胞 良性 增生 转变 为 恶性 淋巴 瘤 时 .高球 蛋 自 
故 症 可 转 为 止 常 或 减低 ,多 克隆 性 可 转 为 单 克隆 性 、 





第 十 一 章 ”干燥 综合 征 
(二 ) 泪腺 功能 检测 
1，Schirmer 试验 ” 即 用 滤纸 测定 泪液 流量 :以 5mmX 
35mm 滤纸 在 5mm 处 折 弯 成 直角 .高 温 消毒 后 放 信 结 
内 观察 泪液 湿润 滤纸 的 长 度 , 记 5mm/5min 为 阳性 。 
2. 泪 膜 破碎 时 间 (BUT 试验 ) 去 10 秒 为 不 正常 。 
3. 角膜 染色 指数 ”用 2%% 荧 光 素 或 1% 协 加 拉 红 作 和 角 
膜 活体 染色 ,可 使 无 泪 膜 形成 的 角膜 区 着 色 . 在 裂 院 灯 下 检 
查 染色 斑点 的 强度 及 形态 .车 宇 # 为 阴性 (Van Bijsterveld 





计 分 法 )。 
(三 ) 泛 腺 功能 检测 
1. 唾液 流 率 测定 ”用 中 空 导管 相连 的 小 吸盘 以 负 压 


吸附 于 单 侧 腮腺 导管 开口 处 .收集 唾液 分 泌 量 .正常 人 二 
0.5ml/min。 若 过 1. 5ml/15min 为 阳性 。 

2. 腮腺 造影 ”观察 奢 油 的 分 布 和 停留 时 间 . 明 确 胞 腺 
及 其 导管 的 形态 。 

3. 洗 腺 放射 性 核 素 扫描 ”观察 
缩 和 排泄 能 力 。 

(四 ) 下 唇 黏膜 活检 


5 锝 化 合 物 的 摄取 、 浓 





Wn 50 个 细胞 聚集 在 一 起 称 为 一 个 病灶 .计数 4mm* |[ 
织 中 的 病灶 数 , 若 宇 1 为 阳性 。 是 诊断 本 病 的 一 种 敏感 
ee 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
现 多 采用 2002 年 干燥 综合 征 国际 分 类 (诊断 ) 标 准 . 见 
表 22-11-1、 表 22-11-2。 
表 22-11-1 干燥 综合 征 分 类 标准 的 项 目 
I 口腔 症状 :3 项 中 有 1 项 或 1 项 以 上 
1. 每 日 口 干 持续 3 个 月 以 上 ; 
2. 成 年 后 腮腺 反复 或 持续 肿 大 ; 
3. 吞咽 干 性 食物 时 需 用 水 帮助 
开眼 部 症状 :3 项 中 有 1 项 或 1 项 以 上 
1. 每 日 感到 不 能 忍受 的 眼 干 ; 续 3 个 月 以 上 ; 
2. 有 反复 沙子 进 眼 或 沙 府 / 
3. 每 日 需 用 人 工 泪 液 3 次 或 3 次 以 上 
卫 眼 部 体征 :下 述 检查 任 1 项 或 1 项 以 上 阳性 
1.，Schirmer 试验 (十 )( 夺 5mm/5min); 
2. 和 角膜 染色 (十 )( 三 4 VanBijsterveld 计 分 法 ) 
! 学 检查 :下 层 腺 病理 活 俭 示 淋 巴 细 胞 灶 芋 1 指 
1 织 内 至 少 有 50 个 淋巴 细胞 从 集 于 肚 台 间 质 
者 为 个 灶 ) 
洗 腺 受 损 : 下 述 检查 任 1 项 或 1 项 以 上 阳 福 
1. 唾液 流 率 (十 )( 委 1. 5ml 15min); 
2. 腮腺 造影 (十 ): 
3. 洗 腺 放射 性 核 素 检查 (十 ) 
时 自身 抗体 : 抗 SSA 或 讽 SSB 















1 人 双 扩散 法 ， 
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明确 淋巴 细胞 浸润 的 数量 和 组 一- 一 … 
织 破坏 的 程度 ,并 对 腺 泡 组 织 中 聚集 的 淋巴 细胞 进行 计 分 ， 一 
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表 22-11-2 ”上 述 项 目的 具体 分 类 诊断 








1. 原 发 性 干燥 综合 征 ”无 任何 潜在 疾病 的 情况 下 ,符合 
下 述 任 1 条 则 可 诊断 : 
a. 符合 表 22-11-1 中 4 条 或 4 条 以 上 ,但 必须 含有 条 
目 玉 (组 织 学 检查 ) 和 (或 ) 条 目 W( 自 身 抗体 ); 
b. 条 目 夺 、 久 、V 、W 4 条 中 任 3 条 阳性 
继 发 性 干燥 综合 征 ”、 上 患者 有 潜在 的 疾病 (如 任 一 结缔 
组 织 病 ) 而 且 符 合 表 22-11-1 的 工 和 五 中 任 1 条 .同时 
符合 条 日 下 .NN 、V 中 任 2 条 
必须 除外 ” 颈 头 面部 放疗 史 、 丙 型 肝炎 病毒 感染 ,区 
滋 病 CAIDS) ,淋巴 瘤 、 结 节 病 、 移 植物 抗 宿 主 (GVH) 
病 及 抗 乙酰 胆 碱 药 的 应 用 (如 阿托品 、 黄 营 碱 、 澳 丙胺 
太 林 、 题 茄 等 ) 


~ 
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鉴别 诊断 :本 病 易 被 误诊 或 漏诊 .主要 是 因为 口 干 和 眼 
干 症 状 常 未 被 重视 , 且 少 数 患者 并 无 明显 自觉 的 口 干 腿 干 
症状 .或 因 未 作 相 关 检 查 而 诊断 为 其 他 疾病 。 临 床 常 需 与 
其 他 自身 免疫 病 或 结缔 组 织 病 相 鉴别 : 

1. SLE SS 多 见于 中 老年 妇女 ,发 热 少见 ,无 面部 蝶 形 
红 考 ,口上 腿 填 燥 明 显 , 肾 脏 损 害 以 肾 小 管 酸 中 毒 多 见 .高球 
蛋白 血 症 明显 . 抗 SSA、SSB 抗体 阳性 . 抗 Sm, 抗 ds-DNA 
抗体 明 性 。 少 见 低 补体 血 症 ,预后 良好 。 而 SLE 多 见于 育 
龄 期 妇女 .有 上 典型 皮肤 病变 ,肾脏 损害 以 肾 小 球 病变 为 主 . 
病理 上 见 大 量 免 疫 复 合 物 沉着 。 补 体 低下 ,. 抗 ds-DNA、 抗 
Sm 抗体 阳性 。 

2. 类 风湿 关节 炎 SS 的 关节 症状 一 般 较 轻 或 不 明 
显 , 罕 见 关 节 骨 破坏 、 畸 形 和 功能 受 损 。RA 多 表现 为 手指 
小 关节 、 腕 关节 等 多 关节 炎症 , 呈 人 慢性 侵蚀 性 破坏 . 常 有 RF 
升 高 , 抗 SSA 抗体 可 阳性 ,但 抗 SSB 抗 体 阳 性 少见 。 

3. 丙 型 肝炎 病毒 感染 ”可 类 似 原 发 性 SS 的 主要 临 
床 、 组 织 学 和 免疫 学 特征 ,但 其 口上 腿 于 燥 主 要 表现 为 持续 性 
启 王 .常见 肝脏 损 尝 .多 伴 有 冷 球 人 表白 血 症 , 而 缺乏 SS 的 特 
异性 抗 SSA,SSB 抗体 及 其 他 肺 、 肾 等 内 脏 累及 。 

4. 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 ”可 华发 于 SS,RA. 硬 皮 病 
等 | 此 大 部 分 患者 也 有 SS 的 口 干 、 角 结膜 干燥 症 及 SS 的 











lay 
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血清 学 特征 ,但 滴 度 均 较 低 , 且 下 层 腺 活检 组 织 学 不 具有 上 典 
型 的 灶 性 淋巴 细胞 浸润 。 临 床 症状 主要 是 皮肤 冶 痒 , 黄 净 、 
肝 脾 肿 大 及 其 他 肝病 表现 。 抗 线粒体 抗体 阳性 ,肝脏 组 织 
学 检查 可 有 特异 性 表现 以 资 鉴 别 。 

5. 其 他 ”如 老年 性 腺 体 功能 减退 ,糖尿 病 或 药物 等 原 
因 引 起 的 口 干 , 则 有 赖 于 病史 资料 加 以 鉴别 。 


目前 尚 无 根治 方法 ,主要 目标 是 改善 症状 ,控制 和 延缓 
因 免 疫 反应 引起 的 组 织 器 官 损害 和 防治 继 发 感染 。 

口 干 燥 者 应 保持 口腔 清洁 . 勤 河口 。 可 给 予 柠檬 酸 深 
液 或 柠檬 汁 河口 ,以 刺激 唾液 分 泌 并 代 将 部 分 唾液 ;十 煤 性 
角 结 膜 炎 可 给 予 0.5% 羟 甲 纤维 素 液 等 人 工 泪液 滴 眼 ,可 
减轻 眼 『 燥 症状 并 预防 角膜 损伤 。 茄 三 硫 片 和 省 已 新 ( 必 
嗽 平 ) 口 服 可 改善 眼 、 口 .皮肤 和 阴道 的 干燥 症状 ,增加 气管 
利 支气管 夭 腊 的 分 沁 , 减 少 其 黏稠 度 ; 册 肉 和 关节 痛 者 可 用 
非 省 体 抗 炎 药 或 口服 硫酸 状 基 令 隆 、 白 芍 总 并 胶 囊 、 示 公 
芯 制 剂 等 ;系统 损害 应 根据 受 损 器 官 及 严重 程度 而 进行 
治疗 。 对 合并 有 神经 系统 、 肾 小 球 肾炎 、 肺 间 质 性 病变 、 
肝脏 损害 ` 血 细胞 低下 尤其 是 血小板 低下 ` 肌 炎 等 患者 ， 
可 考虑 给 予 糖 皮质 激素 治疗 ,制剂 及 剂量 与 其 他 结缔 组 
织 病 治 疗 用 法 相同 。 对 于 病情 进展 迅速 者 可 合用 免疫 抑 
制剂 如 环 伴 酰胺、 硫 唑 味 叭 等 。 合 并 恶性 淋巴 瘤 者 宜 及 
时 进行 联合 化 疗 。 








【预后 】 
本 病 病 和 
较 好 。 有 内 胜 损害 者 经 恰当 治疗 后 大 多 可 以 控制 
缓解 .但 停止 治疗 又 可 复发 。 内 脏 损害 中 出 现 进 行 性 肺 纤 
维 化 .中枢 神经 病变 、 肾 小 球 受 损 伴 肾 功能 不 全 、 恶 性 淋巴 
瘤 者 则 预后 较 
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混合 性 结缔 组 织 病 (mixed connective tissue disease， 
MCTD) 是 Sharp 等 于 1972 年 提出 的 一 种 新 的 结缔 
临床 上 汪 和 汶 汪 机 SLE、 皮 肌 炎 或 多 发 性 肌 

类 网 训 半 听 炎 等 某 些 症状 的 混合 ,而 又 不 能 确定 为 某 一 
种 结缔 组 织 病 

关于 MCTD 是 否 系 一 独立 疾病 ,还 是 系统 性 硬化 、 
SLE gta te 合 征 的 一 个 类 型 ,或 是 未 
分 化 结缔 组 织 病 (UCTD) 等 ,一 直 存 有 争议 。 但 很 多 病例 

















经 多 年 观察 症状 不 变 。 鉴 于 本 病 的 一 些 特征 性 临床 表现 ， 
同时 伴 有 高 滴 度 抗 核糖 核 蛋 白 (sn-RNP) 抗 体 的 免疫 学 特 


征 ,以 及 有 较 好 的 预后 和 对 鹤 皮 质 激 束 的 良好 反应 , 越 来 越 
倾向 于 MCTD 是 一 种 独立 的 结缔 组 织 病 。 


【病因 及 发 病 机 制 】 
本 病 与 SLE, 系 统 性 硬化 病 同 为 系统 性 自身 免疫 病 。 


免疫 遗传 研究 提示 本 病 与 HLA_DR, DR: 密切 相关 。 表 明 
MCTD 有 不 同 于 SLE 的 特定 的 免疫 遗传 学 背景 。 此 外 多 
项 调查 显示 ,乳房 含 硅 移 植 后 MCTD 发 病 率 明显 增高 ,其 
统计 学 意义 。 

患者 有 也 淋巴 细胞 功能 亢进 和 工 抑制 性 淋巴 细胞 功 
能 减低 ;患者 的 单 核 巨 噬 细 胞 系统 清除 免疫 复合 物 的 功能 
正常 ;在 组 织 病理 上 表现 为 各 种 组 织 包 括 肌 肉 、 肺 、 肝 、 心 、 
洲 叙 , 肠 锋 膜 、 唾 液 腺 等 组 织 均 存 在 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 的 慢 
性 炎 性 浸 汽 











高 滴 度 的 抗 sn-RNP 抗体 是 MCTD 的 特征 性 免疫 学 
改 空 。 有 学 者 认 为 可 能 与 病毒 感染 有 关 。 这 种 ENA 抗体 
因 具 有 可 溶 特性 , 较 易 进入 血 流 促使 免疫 复合 物 的 形成 , 沉 
大 于 各 种 组 织 和 脏 器 而 产生 相关 的 证 状 。 动 物 实验 曾 证 是 
ENA 可 抑制 DNA 和 抗 DNA 抗体 的 免疫 复合 物 合成 ,从 
市 对 月 脏 起 保护 作用 。 但 RNP 免疫 复合 物 的 保护 作用 尚 
待 进一步 确定 。 








〖 临 床 表现 】 


女性 发 病 较 多 . 约 司 80 闪 。 以 30 岁 左 丰 多 见 .但 儿童 


和 老年 亦 可 很 患 。MCTD 临床 症状 复杂 , 常 兼 具有 系统 
性 硬化 .SLE、 皮 肌 炎 和 多 发 性 肌 炎 的 某 些 特征 。 早 期 
MCTD 表现 常 无 特征 性 .如 关节 痛 、 肌 痛 和 疲乏 等 症状 及 
脱发 . 皮 痛 、 雷 诺 现象 等 相继 出 现 。 因 此 、 多 局 其 他 各 六 
组 织 疾病 混淆 。MCTD 典型 的 表现 为 :和 雷诺 现象 .关节 

炎 、 腊 肠 指 、 手 背 肿 胀 及 异常 食管 蜂 动 . 肺 弥散 功能 障碍 和 

(一 ) 皮肤 表现 雷诺 现象 见于 90% 一 100% 的 患者 . 
可 在 其 他 症状 前 几 个 月 或 几 年 出 现 。 手背 肿 胀 和 腊肠 样 手 
此 占 66%~~88% ,手背 肿胀 呈 弥 漫 性 ,皮肤 紧 贿 、 增 厚 . 失 
去 弹性 ,不 易 提 起 但 不 发 硬 ,通常 不 超越 腕 关节 。 手 指 腊 妃 
样 改变 可 进展 变 硬 , 指 端 尖 细 , 或 发 生 糜 烂 .溃疡 和 首 痕 形 
成 。 面 色 苍 白 著 黄 或 灰暗 肿胀 似 手 背 样 。 手 面 肿 贝 在 本 病 
也 具 特 征 性 。 甲 周 缘 毛细 血管 扩张 呈 灌 木 从 型 和 甲 小 皮 政 
变 , 见 于 50 闻 以 上 患者 , 偶 见 严重 的 小 血管 围 性 坏 益 。 
有 时 可 见 LE 样 其 部 红斑 或 盘 状 红斑 ; 皮 肌 炎 样 上 有 眼 蛤 紫 
红色 广 ; 掌 指 、 指 间 关 节 紫 红色 丘疹 及 非 疗 捅 性 天 发 ,光敏 
感 . 口 腔 和 生殖 器 泪 疡 皮肤 网 状 青 斑 、 结 节 红 班 等 。 

(二 ) 肌肉 和 关节 肌肉 病变 约 占 50 一 755, 管 表 
现 为 近 端 肌肉 疼痛 、 压 痛 和 和 无力, 一般 症 状 较 多 发 性 肌 火 
轻 ; 血清 肌 酶 可 升 高 , 肌 电 图 可 见 肌 炎 样 异常 。 肌 肉 组 织 病 
理 示 局 灶 性 炎症 性 贞 炎 ,可 见 间 质 和 血管 周 图 淋巴 细胞 和 
浆 细 胞 浸润 .肌纤维 退行 性 变 等 。 关 节 病 变星 多 发 性 关节 
炎 或 关节 痛 . 几乎 所 有 患者 都 有 不 同 程度 的 多 个 关节 痛 . 约 
3 导 的 患 省 有 显著 关节 炎 . 常 办 及 手指 、 膝 和 是 关节 . 伺 多 
数 为 一 过 性 .很 少 引起 骨 破 坏 和 指 ( 趾 ) 端 硬化 . 偶 见 如 类 风 
湿 关 节 炎 畸形 。 

(三 ) 心肺 表现 ” 较 多 见 肺 纤 
读 部 病变 约 占 70 嗓 .但 临床 上 多 
有 暂时 竹 胸 膜 炎 .可 伴 少 基 临 腔 积 ; 
的 病例 肺 功能 受 损 ,最 常见 的 为 一 氧化 丰 虹 散 功能 CDL) 
障 竹 和 肺 活 臣 减低 ,呼吸 受 限 或 出 现 运 动 性 呼吸 | 国难、 经 
1% 的 患者 由 于 肺 小 动脉 内 膜 增生 或 继 发 于 吨 纤维 化 而 导 
致 肺动脉 高 壬 .提示 预后 较 差 ,基本 病 重 要 死因 之 -、| 昕 涂 














- 维 化 、 胸 蜡 发 
多 无 明显 的 呼吸 | 
1 液 及 间 夺 纤维 化 。3 1 


A 
























2658 











第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


肿 动 肪 六 区 第 二 心音 亢进 ;心电图 (EKG) 示 右 室 肥厚 ; 胸 
部 义 线 片 示 肺 动脉 干 粗大 , 肺 茜 底部 网 状 结 节 阴影 和 肺 实 
质变 化 。 心 脏 病变 : 约 30% 有 心包 炎 、 心 肌 炎 、 完 全 性 传导 
阻 滞 、 心 律 失常 和 心力 衰竭 ;少数 可 见 洲 膜 病 变 如 二 尖 辩 关 
闭 不 全 和 狭 窗 等 。 

(四 ) 消化 道 系统 ” 约 70 兴 的 患者 可 寂 及 ,类 似 系统 
性 硬化 食管 病变 表现 ,食管 是 动 减弱 甚至 消失 ,食管 扩张 、 
食管 反 流 .吞咽 困难 等 。 尚 可 见 十 二 指 肠 扩张 和 结肠 各 室 ， 
亦 可 见 肠 壁 豆 样 积 气 症 .蛋白 丢失 性 肠 病 和 骨 肠 道 自主 神 
经 闪 乱 症 。 约 30% 病 例 肝 脾 肿 大 及 浅 表 淋 巴结 有 种 大 。 

(五 ) 神经 系统 尝 及 者 约 占 15%% ,多 数 患 者 诉 四 有 
末梢 暴 木 .多 与 备 诺 现象 致 末 梢 神经 损害 有 关 。 常 见 的 神 
经 系统 症状 如 三 又 神经 痛 和 无 菌 性 脑膜 炎 。 后 者 表现 为 发 

头 尝 ,呕吐 或 颈 强直 等 症状 ;其 他 偶 见 首 痛 发 作 、 横 贯 性 
洛 炎 ,马尾 综合 征 、 发 作 性 血管 性 头痛 或 精神 病症 状 等 。 

(六 ) 肾脏 ”临床 肾病 发 生 率 仅 约 5% ,但 肾 活检 异常 

者 占 20%, 可 见 弥漫 性 膜 性 增生 性 肾炎 、 弥 漫 性 膜 性 肾炎 、 















局 灶 性 肾 小 球 肾炎 、 肾 小 球 血 管内 系 膜 细胞 增生 、 细 胞 浸 
润 、 内 膜 增殖 和 血管 闭塞 等 。 
儿童 MCTD: 症 状 可 较 成 人 为 重 ,常见 心脏 和 肾脏 病 


” 谈 及 关节 炎 . 血 小 板 减 少 症 较 显著 。MCTD 偶 可 伴 干 燥 综 
合 征 (7 一 50%) 或 桥 本 甲状 腺 炎 。 


【实验 室 检查 】 

常 有 轻 至 中 度 贫血 , 白 A 让 小 板 降低 和 
快 。 典 型 的 免疫 党 特征 》 
价 抗 snRNP 抗体 ;@ 抗 Sm 抗体 阴性 ， ,@ 搞 dsDNA 抗体 罕 
见 旬 性 ;名 补体 水 平 正 常 或 偏 高 。 其 他 免疫 学 异常 
3 站 病例 有 高 球 代 白 血 症 ,类 风湿 
Coombs 试验 阳性 . 抗 SSA 和 SS 抗体 可 阳性 ,90 儿 病例 
可 测 出 循环 免疫 复合 物 ， 

约 30% 病 例 在 真皮 与 表皮 交界 处 有 免疫 球 信和 白 沉积 ; 
血 接 免疫 奖 光 检查 :不 pt mtime ii 呈 斑 点 
而 菊 光 模式 , 系 IgG 沉积 。 此 种 表皮 核 内 获 光 染色 与 商 满 
度 的 抗 RNP 抗体 相关 。 看 管 矶 、 肌 纤维 内 ,好 小 球 基底 膜 
亦 可 见 1gG IgM 及 补体 沉积 ， 












影像 学 及 其 他 检查 了 
攻 句 六 线 报 片 可 见 小 片 迪 侵 蚀 、 指 虹 侵 健 ,关节 周 半 





多 化 、 De 关 机 坏 久 等 





上调 对 MOTD 尚 碟 统 


和 外 性 绞 高 


-的 诊断 标准 ,以 Sharp 标准 的 


庶 重 肌 炎 ;多 及 部 损害 : DLCO 
除 天 及 让 管 增殖 必 损 害 :至 十 进 现 象 


352 诊断 标准 :1 





:有 动脉 总 虑 : 活 





或 食管 晴 动 功能 异常 :四 肿胀 手 或 指 端 硬 化 ;@ 抗 ENA 搞 
体 滴 度 宕 1 : 10 000, 且 抗 Ui RNP 抗体 间 性 , 抗 Sm 抗体 阴 
性 。 确 诊 条 件 需 符合 上 述 4 项 指标 以 上 ,同时 排除 抗 Sm 
抗体 阳性 。 应 该 强调 的 是 :排除 抗 Sm 抗体 阳性 对 提高 
MCTD 诊断 的 特异 性 十 分 重要 。 因 为 上 述 第 3、4 项 指标 
pp 5 项 中 高 mi ENA 抗体 虽然 在 MCTD 中 最 为 党 

见 , 但 特异 性 却 较 差 。 近 几 年 较 多 病例 的 长 期 随访 研究 证 
实 , 若 按照 其 他 作者 的 认 es 则 有 部 分 MCTD 患者 在 

数 年 后 可 转 变 为 SLE、 系 统 性 硬化 ,类 风湿 关节 炎 或 皮 肌 

炎 , 而 严格 按照 Sharp 标准 诊断 的 MCTD 患者 , 则 罕见 有 
转 归 为 其 他 结缔 组 织 病 者 。 因 此 ,对 那些 兼 有 系统 性 便 化 、 
SLE 和 肌 炎 等 混杂 症状 的 患者 ,应 以 Sharp 祭 准 为 准 ,否则 
应 考虑 为 未 分 化 结缔 组 织 病 (UCTD) 的 可 能 ,并 应 作 定 其 
随访 。 

本 病 尚 需 与 下 列 疾病 进行 鉴别 : 

1. 系统 性 硬化 ”系统 性 硬化 除 面 . 手 部 外 , 尚 有 辟 、 贫 
和 和 蚁 干部 等 累及 ;ANA 将 光 核 型 除 斑点 型 外 尚 可 见 着 丝 点 
型 , 抗 ARNP 抗体 阳性 率 低 且 为 低 效 价 ,对 糖 皮质 激素 疗效 

2. SLE 常见 烙 部 蝶 形 红斑 .肾脏 黑 及 较 多 且 程 度 较 
重 , 抗 dsDNA, 抗 Sm 抗体 阳性 、 补 体 低下 ,罕见 甲 周 缘 洪 
木 从 型 毛细 血管 扩张 , 手 面 肿胀 和 手指 硬化 罕见 。 

3. 皮 肌 炎 和 多 发 性 肌 炎 ”MCTD 具有 皮 肌 炎 和 和 肌 炎 
的 一 些 临床 表现 如 肌 痛 、 肌 无 力 , 但 缺乏 多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 
炎 肌 肉 受 累 的 特征 性 改变 ,无 皮 肌 炎 特征 性 皮肤 表现 ,血清 
肌 酶 增高 及 低 效 价 抗 RNP 抗体 , 抗 Jo-1 抗体 阳性 等 ,上 述 
不 同 表现 可 了 予 区 别 。 

4. 重奏 综合 征 ” 需 同 时 符合 两 种 疾病 以 上 的 诊断 怀 
准 , 且 无 高 效 价 的 抗 aRNP 抗体 ,预后 常 较 MCTD 差 。 


【治疗 】 


入 皮 质 激素 对 本 病 有 镑 好 的 
如 泌 尼 松 20 一 60mg/d 即 可 控制 








F 效 ,一 般 采 用 中 低 剂量 ， 
,但 由 于 MCTD 症状 并 
非 一 成 不 变 ,往往 会 有 逐渐 演变 的 过 程 ,应 根据 病情 变化 随 
时 修正 治疗 方案 。 许 多 叫 者 只 需 在 必要 时 短期 服用 即 可 组 
解 .并 不 一 定 寄 长 期 接 : 糙 皮 质 激素 治疗 ,而 及 也 不 是 所 
有 症状 玫 对 糖 皮质 激素 反应 良好 。 如 对 手 击 肿胀 . 册 炎 、 效 
膜 炎 及 早期 间 质 性 肺炎 .无 菌 性 脑膜 炎 等 有 效 . 而 对 雷诺 现 
象 及 其 他 系统 病变 往往 效果 较 取 联 合 治疗 。 和 
持 抗 药 如 俏 茶 地 平 ( 俏 某 吡 啶 ) 等 对 直 诺 现象 有 效 ; 所管 扩 
张 剂 如 受 拉 唑 啉 、 烟 酰胺 等 也 可 选用 ， 食管 蜂 动 陪 但 4 给 
产儿 气 争 党 胺 ( 肖 复 复 安 )10mg 每 上 3 次 .持续 流 性 外 
反串 有 本 星 和 36 每 3 次; 性 关 扩 居 此 能 使 
碧 症状 缓解 

严重 必 血 管 病变 患 着 者 需 用 中 高 剂量 类 皮质 激 索 或 损 用 
免疫 抑制 剂 如 硫 哗 味 出 公 足 允 目 亦 可 应 用 ， 各 有 泣 
和 低 分 子 在 旋 灶 梧 : 或 站 服 秋水 仙 磊 等 可 使 皮 肽 软 





































化 ,后 者 对 肺动脉 高 压 亦 有 效 。 近 有 报告 使 用 血管 紧张 素 
转换 酶 抑制 剂 如 依 那 普 利 ( enalapril) 10mg/d 联合 泼 尼 松 
龙口 服 , 成 功 治疗 MCTD 的 肺动脉 高 压 .大 大 改善 了 本 病 
的 预后 。 


【预后 】 

一 般 认 为 MCTD 的 预后 较 好 .因为 重要 脏 器 的 累及 相 
对 较 少 较 经 , 且 对 糖 皮质 激素 疗效 较 好 。 在 正确 判断 和 治 
疗 期 间 , 大 部 分 患者 可 获 长 期 缓解 。 其 中 系统 性 红斑 狼 郊 
样 症状 最 易 改 善 .而 系统 性 硬化 样 症状 艘 解 较 难 。 

近年 来 循 证 医学 研究 发 现 有 些 病例 并 非 如 此 。 有 统 
计 : 成 人 MCTD 死 亡 率 为 4%~7%. 死 亡 原因 包括 : 肺 动 
脉 高 压 、 必 功能 不 全 、 心 肌 梗死 .中枢 神经 系统 病变 等 。 
MCTD 伴 肺 动脉 高 压 者 平均 生存 期 为 诊断 明确 之 后 4.2 


















第 十 三 章 


重 全 综合 征 (overlap syndrome) 指 的 是 同时 或 先后 出 
现 两 种 或 两 种 以 上 明确 诊断 的 结缔 组 织 病 , 或 称 为 重 益 结 
缔 组 织 病 (overlap connective tissue disease, OCTD). 

结缔 组 织 病 重 盖 发 生 通 常 以 传统 的 几 个 只 病 最 
为 常见 ,如 SLE、 系 统 性 硬化 、 皮 肌 炎 和 多 发 性 肌 类、 类 风湿 
关 闻 炎 .系统 性 血管 炎 等 。 可 由 其 中 一 种 或 两 种 与 其 他 自 
身 免 疫病 发 生 重 和 全。 如 干燥 综合 征 . 自 塞 病 ` 韦 属 纳 肉芽 肿 
病 、 改 本 甲状 腺 炎 、 免 疫 性 血小板 减少 性 紫 婴 、 免 疫 性 洲 血 
性 贫 自 、 原 发 性 胆 计 性 肝 硬 化 等 发 生 重 着 。 






【病因 】 
重合 综合 征 的 病因 尚 不 清楚 .但 均 与 免疫 功能 异常 . 环 
境 因 泰和 遗传 背景 相 关 。 


【临床 表现 与 实验 室 检 查 】 
营 见 以 SLE,、 系 统 性 硬化 和 多 发 性 肌 炎 之 间 为 主 的 更 
营 。 其 临床 特点 主要 决定 于 所 重症 的 病 种 。 





(一 ) SLE 与 系统 性 硬化 重 倒 


初 和 为 典型 的 SLE, 随 





第 十 三 章 ” 重 伙 


年 。 儿 童 MCTD 患者 的 病情 常 较为 严重 ,中 枢 神经 系 
心 和 闻 累 及 较 成 人 为 多 , 常 有 严重 的 血小板 低下 等 。 

与 妊娠 的 关系 : 妊 召 期 患者 病情 活动 可 加 剧 。 妊娠 的 
成 功率 显著 下 降 . 胎 儿 死 亡 率 明显 天 高 .有 自发 性 流产 和 死 
产 等 


中 
功 
请 
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的 硬 皮 病 表现 .同时 或 先后 符合 OCTD 的 诊断 标准 。 人 得 耐 
部 蝶 形 红斑 发 生 少 、 雷 诺 现象 多 见 ; 血清 Y 球 异 自 增高 . 
ANA 阳性 率 高 ,主要 成 分 为 抗 ENA 抗体 , 灾 光 修 型 星 斑 
点 型 .而 抗 DNA 抗体 升 高 少见 且 效 价 较 低 。 

(二 ) 系统 性 硬化 与 多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 重生 
常 有 雷诺 现象 .四肢 近 端 肌 无 力 与 肌 痛 .关节 痛 或 关节 
炎 . 食 管 晴 动 减 慢 . 访 纤 维 化 等 表现 。 辐 对 符合 系统 性 健 
化 和 多 发 性 此 炎 的 诊断 。 亦 可 称 为 是 化 性 贞 发 seleronav 
ositis)。 伯 其 皮 拓 硬 化 改变 多 局 限于 叫 上 收 . 广 
见 , 毛 细 重 管 扩张 和 指 端 溃疡 少见 , 租 滞 中 出 现 特 征 性 的 
抗 Ru、 抗 PM-1 抗体 : 若 有 皮 肛 炎 中 的 肛 周 紫红 色 水 肿 性 
谋 和 Gottron 征 则 为 系统 性 古 化 和 皮 肌 炎 的 重 半 .此 两 种 
重 车 情况 通常 会 出 现 血清 肌 酶 塔 高 和 特征 性 肌 电 光 痰 化 ， 

(三 ) SLE 与 多 发 性 肌 炎 重 释 除 SLE 症状 外 ,以 近 
端 上 机 万 低下 、 贞 鞭 缩 及 硬结 带 见 ， 谋 酒 ANA RHYE 全 y 球 


主攻 
感 者 

















华 自 血 症 . 自 细胞 减少 . 集 掉 永 . 低 伞 体 血 症 、 血 济 肌 酶 增高 
和 有 由 电 图 阳 斤 塞 化 








这 类 最 首 可 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


SCL-70 抗体 阳性 、 肺 间 质 纤维 化 及 晚期 出 现 类 风湿 因子 阳 
性 的 侵蚀 性 关节 炎 征 象 。 





的 诊断 必须 要 符合 两 种 或 两 种 以 上 结缔 组 
织 病 的 闪 oe 重合 可 发 生 在 同一 时 间 内 , 亦 可 在 不 同 
时 期 内 发 生 , 即 患者 可 先 有 某 一 结缔 组 织 病 如 SLE, 以 后 重 
竺 或 转变 成 男 一 种 结缔 组 织 病 如 系统 性 硬化 等 。 这 种 转变 
可 呈 连 续 性 或 间断 进行 。 无 论 何 种 情况 ,只 要 患者 出 现 两 
种 或 两 种 以 上 结缔 组 织 病 间 的 重 释 均 可 诊断 为 重 郑 综 
合 征 。 














【鉴别 诊断 了 
(一 ) 混合 性 结缔 组 织 病 ， 大 藤 真 曾 将 MCTD 归于 

型 重 矢 结 缔 组 织 病 , 现 认为 应 将 MCTD 视 为 一 独立 疾患 ， 

综合 征 患 者 并 无 高 效 价 的 抗 ARNP 抗体 ,而 且 类 

似 MCTD 的 系统 性 硬化 及 SLE 与 多 发 性 肌 炎 的 重 车 综合 

-| 征 -一 般 项 后 较 差 

(二 ) 未 分 化 结缔 组 织 病 (UCTD) 


n 








本 病 指 的 是 患者 
i 具有 结缔 组 织 病 的 一 些 临床 表现 ,但 一 时 未 能 满足 确诊 任 

何 一 种 结缔 组 织 病 的 条 件 , 往 往 需 通过 一 段 时 间 的 临床 观 
察 和 定期 的 实验 室 检查 随访 ,才能 确定 UCTD 诊断 。 


【治疗 了 
常 需 参照 各 有 关 病 种 治疗 常规 ,通常 需 采用 中 高 剂量 


第 十 四 草 ” 总 性 发 热 性 非 化 及 性 结 


和 急性 发 热 性 非 化 脓 性 结 节 性 指 膜 炎 (acute febrile non- 
suppurative nodular pannicujitis) 又 称 Weber-Christian 病 
(WODD) ,是 一 种 以 驱车 ,四肢 反复 发 作 的 皮下 结 节 或 将 快 ， 
从 发 热 、 册 痛 、 关 节 痛 等 全 身 症状 的 结缔 组 织 疾病 。 本 病 少 
见 , 可 发 生 于 和 任何 年 龄 ,但 以 30 一 60 岁 女 性 多 见 。 男 女 患 
者 之 比 约 为 2.53 1: 








病因 和 发 病 机 制 】 


有 认为 本 病 是 一 种 丁 细胞 介 导 的 自身 免 


尚 不 证 矿 
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裙 皮质 激素 ,有 时 需 单独 或 合并 应 用 免疫 抑制 剂 如 环 克 酥 
腕 \ 硫 唑 嘎 哈 、 甲 分 蝶 叭 (MTX) 等 。 待 病情 控制 后 较 轻 病 
例 可 采用 活血 ,壮阳 、 通 络 的 中 药 或 如 雷公 足 , 丹 参 等 制剂 
协同 治疗 。 严 重 患者 可 选用 大 剂量 祷 皮 质 激素 或 合并 免疫 
抑制 剂 的 冲击 疗法 或 大 剂 基 再 种 球 蛋 白 冲击 疗法 及 血浆 普 
换 疗 法 竺 








【预后 】 

预后 与 重 益 的 病 种 间 密 切 相关 。 临 床 所 见 重 营 最 多 的 
几 种 如 SLE、 系 统 性 硬化 ,多 发 性 肌 炎 和 皮 肌 炎 之 间 的 重合 
综合 征 ,其 预后 均 较 单一 病 种 为 差 。 如 SLE 与 系统 性 硬化 
重 营 综合 征 ,其 5 年 生存 率 仅 约 30%。 而 SLE、 系 统 性 硬 
化 、 多 发 性 肌 炎 及 皮 肌 炎 共 各 有 预后 常 视 累及 的 脏 器 而 有 
不 一 ,预后 一 般 较 重 荐 者 为 佳 。 重 营 综 合 征 患 者 的 死因 多 
与 并 发 心 功能 衰竭 和 中 枢 神 经 系统 病变 相关 , 凤 功 能 谋 间 


者 少见 
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节 性 脂 膜 炎 


王 侠 生 骆 肖 群 
疫病 , 引 顺 官 是 体内 脂肪 组 织 ,但 尚未 发 现 有 相应 的 自身 


抗体 。 


近年 来, 全 究 结果 显示 本 病 可 能 并 韭 单一 性 疾病 ,是 出 





自身 免疫 病 、 肿 瘤 、 药物 以 及 其 他 一 些 未 知 病因 的 一 
种 局 灶 性 蕴 肪 小 时 性 脂 膜 天。 和 营盘 增 止 异常 综合 征 





CMDS) 也 与 本 病 的 发 后 有 关 。 


〖 病 理 】 


全 身 脂肪 组 织 均 可 受众 .病变 主旨 发 生 在 皮下 脂肪 小 





叶 , 表 现 为 局 灶 性 中 性 粒 细 胞 浸润 和 脂肪 组 织 坏死 。 其 发 
展 可 分 为 三 期 ， 

(一 ) 急性 炎症 期 ”脂肪 细胞 变性 , 伴 致 密 的 ,中 性 粒 
细胞 为 主 的 炎症 细胞 浸润 ,也 可 出 现 淋 巴 细 胞 及 组 织 细 
胞 等 。 

(二 ) 香 唾 期 ”以 组 织 细胞 浸润 为 主 .可 因 吞 啼 变 性 脂 
肪 而 形成 泡沫 状 巨 咽 细 胞 ,并 可 完全 充满 脂肪 小 叶 。 

(三 ) 纤维 化 期 ”病变 中 主要 为 成 纤维 细胞 ,少数 为 单 
一 核 细 胞 ,最 终 形成 胶原 和 纤维 化 。 

除 皮下 脂肪 组 织 外 最 常 受累 的 重要 胜 器 为 肝 胜 。 肝 活 
检 时 可 见 脂 肪 浸润 伴 灶 性 坏死 。 肺 部 病变 表现 为 间 质 性 炎 
性 细胞 浸润 ,肉芽 肿 性 肺炎 及 脂肪 栓塞 性 肺 重 死 。 当 发 生 
渗 出 性 胸膜 炎 时 , 渗 出 液 中 可 找到 特征 性 的 泡沫 细胞 。 严 
重病 例 累 及 骨 艇 时 ,可 呈 斑 状 纤维 化 而 导致 全 血细胞 下 降 。 


【临床 表现 】 

由 于 脂肪 层 炎 症 不 仅 局 限于 皮下 , 亦 可 发 生 于 内 脏 、 腹 
膜 和 大 网 膜 等 部 ,临床 可 出 现 多 脏 器 损害 症状 。 根 据 有 无 
明显 内 胜 器 官 受累 情况 ,一 般 可 分 为 皮肤 型 和 系统 型 两 
亚 型 。 

(一 ) 皮肤 型 ” 皮 损 以 躯干 和 四 肢 近 端 多 见 , 主 要 分 布 
于 股 , 恰 、 吃 等 处 。 损 害 为 坚实 的 皮下 结 节 或 班 块 ,质地 中 
等 或 坚实 ,大 小 不 一 , 自 绿豆 至 手掌 大 小 ,边界 清楚 。 一 般 
3 一 4 个 ,也 可 多 至 数 十 个 。 表 面皮 色 正 常 或 与 皮肤 粘连 ， 
而 妊 淡 红 色 、 暗 红色 或 紫 袍 色 。 大 多 数 损害 有 轻 度 压 痛 。 
少数 结 节 可 坏死 破 泪 , 流出 脂 状 物质 ,但 非 化 腔 性 。 经 数 晶 
或 数 周 后 , 结 节 逐 渐 消退 ,消失 后 可 不 留 痕迹 或 留 有 色素 沉 
着 ,有 的 中 央 略 呈 凹 陷 。 约 20% 患 者 皮 损 发 作 时 可 伴 有 发 
热 ,少数 有 关节 疼痛 、 淋 巴结 肿 大 等 。 皮 肤 型 的 预后 一 般 





(二 ) 系统 型 几乎 所 有 病例 有 发 热 . 乏 力 \ 不 适 等 周 
身 症状 。 热 型 显现 弛 张 . 间 砍 或 不 规则 热 型 ,可 高 达 40C 


或 以 上 E。 约 20% 患 者 伴 有 关节 疼痛 ,以 双 肤 最 常见 ,其 次 
为 腕 、 踢 关节 , 偶 呈 游 走 型 。 约 10% 患 者 伴 册 肉 疼 痛 . 多 位 
于 四 肢 近 端 , 如 上 臂 和 股 部 。 约 15% 者 有 浅 淋巴 结 肿 
大 ,多 在 腋 下 ,其 次 在 腹股沟 处 。 一 般 冤 豆 至 奏 核 大 小 .1 
个 到 多 个 不 等 。 

几乎 所 有 患者 均 先 后 或 多 或 少 出 现 过 皮下 结 节 或 
考 块 。 

消化 系统 症状 最 常见 ,有 上 庆 食 、 恶 心腹 痛 、 黄 瘟 其 至 全 
血 等 。 约 半数 病例 有 肝 、 脾 各 大。 此 外 . 尚 可 在 腹部 拉 太 有 旧 
块 ,局 部 有 上 讨 痢 。 

个 别 病例 出 现 胸痛 、 呼 吸 因 难 等 呼吸 系统 症 
病变 主要 竺 义 线 
状 阴 影 、 虎 门卫 局 













有 部 
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挛 、 四 肢 麻 痹 、 展 睡 等 。 严 重病 例 后 期 可 发 生 弥 散 性 血管 内 
凝血 导致 广泛 出 血 。 病 程 可 迁延 ,反复 发 作 持续 数 月 ,也 可 
间歇 一 段 时 间 后 呈 回 归 型 发 作 。 





【实验 室 及 辅助 检查 】 

多 无 特异 性 。 血 液 白细胞 减少 , 轻 度 贫血 。 血 沉 可 增 
快 。C 反 应 蛋白 可 阳性 ,y 球 蛋 白 可 升 高 。 肝 、 肾 受累 时 可 
有 肝 、 肾 功能 异常 。 胸 部 X 线 检查 可 早期 发 现 肺 部 病变 。 
心肌 或 心脏 传导 系统 受累 时 ,心电图 可 有 相应 改变 。 病 变 
部 位 组 织 病理 学 检查 有 助 于 诊断 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

由 于 本 病 少见 ,症状 又 常 无 特异 性 ,早期 诊断 的 符合 率 
仅 1/4 左右 。 常 被 误诊 为 其 他 疾病 ,如 溃疡 性 结膜 炎 、 结 
性 多 动脉 炎 .类 风湿 关节 炎 、 结 节 病 、 硬 红斑 .狼疮 性 脂 膜 
炎 、 胰 头 肿瘤 .恶性 淋巴 网 状 组 织 增生 等 。 因 此 ,对 可 疑 病 
例 应 及 早 进行 活 组 织 检查 以 明确 诊断 。 常 需 鉴别 的 奖 
病 有 : 

(一 ) 硬 红斑 ” 皮 损 常 局 限于 两 小 腿 屈 面 : 呈 暗 红色 、. 
无 发 热 等 全 身 症状 ,组 织 病理 检查 为 结核 性 肉芽 肿 样 改变 ， 
皮肤 PPD 试验 阳性 。 

(二 ) 结 节 性 红斑 ， 春 、 秋 季 好 发 . 结 节 分 布 于 小 腿 伸 
侧面 ,对 称 性 ,不 破 泪 .3 一 4: 周 后 消退 ,局 部 皮肤 不 发 生 四 
陷 . 全 身 症 状 较 轻 。 

(三 ) 结 节 性 血管 炎 ”多 侵犯 皮下 中 等 大 小 血管 ,以 静 
脉 为 主 。 结 节 常 发 生 于 小 腿 . 没 血管 排列 ,全身 症 状 轻微 。 
病理 检查 见 肉 芽 肿 性 改变 ,血管 腔 内 有 血栓 形成 。 





(四 ) 皮下 脂 膜 炎 样 了 细胞 淋巴 瘤 。” 皮 损 质 硬 . 皮 损 
后 形成 边缘 清楚 的 深 淡 疡 . 虱 有 分 沁 物 . 常 伴 有 恶 内 。 全 身 










,全 血细胞 减少 ,病程 进展 















:对 本 
期 症状 疗效 尤 佳 。 开 才 
6omg d, 待 症状 控制 后 
免疫 抑制 剂 .并 根据 内 1 


如 泌 尼 松 30 ~ 
重症 是 者 .可 如 用 
入 用 的 





型 蔬 后 一 服 较 好 华 内 脏 报 
嫉 或 后 期 合计 多 获 性 






宕 洛 偶 可 笋 下 死记 
及 洲 血 造成 .因此 . 控 
证 让 有 重要 立 
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第 十 五 章 


蠕 酸性 筋 膜 炎 (eosinophilic fasciitis, EF) (Shulman 
Syndrome) 是 以 肢体 皮肤 硬化 ` 外 周 血 嗜 酸 性 粒 细 胞 增多 、 
高 两 种 球 盘 白 血 症 、 盘 膜 中 炎症 细胞 浸润 为 特征 的 结缔 
织 疾病 , 故 有 人 主张 采用 "硬化 性 筋 膜 炎 "一 名 。 本 病 在 临 
床上 并 不 多 见 。 








【病因 和 发 病 机 制 】 

病因 尚未 明了 。 同 时 可 伴 发 溶血 性 贫血 、 淋 巴 细胞 增 
殖 性 疾病 , 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 、. 桥 本 甲状 腺 炎 、 干 燥 综 合 
征 , 心 包 膜 炎 、 结 肠炎 和 肾 小 球 肾炎 等 疾病 。 对 于 本 病 的 归 
届 , 有 认为 届 硬 皮 病 病 谱 中 一 个 类 型 ,有 些 患 者 可 与 硬 皮 病 
伴 存 或 在 病程 中 转化 为 系统 性 硬 皮 病 。 但 多 数学 者 认为 其 
不 属于 便 皮 病 . 系 一 独立 疾病 。 近 年 有 报告 burgdorferi 栈 
嵌 旋 体 感染 可 能 是 有 些 病例 的 病因 因素 。 












【病理 】 
主要 病变 在 筋 章 , 呈 现 胶 原 纤维 增生 
周围 灶 性 淋巴 细胞 . 浆 细 胞 或 不 等 世 哮 酸 必 立 细胞 汉 润 ,可 
见 毛 细 血 管 扩张 和 增生 。 筋 膜 中 增生 的 胶原 组 织 可 伸 向 皮 
脂肪 小 时 问 陋 内 .使 部 分 脂肪 小 时 包 亡 在 硬化 所 害 内 。 
贞 接 免疫 芝 光 检查 显 天 筋 懂 和 上 肌 间 隔 中 有 IgG、C3 沉积 ， 
下 皮 深 部 与 皮下 且 肪 中 的 血管 周 用 有 IEM.C3 沉积 真皮、 
家 皮 从 界 部 位 可 见 IgM 沉积 





释 厚 ,硬化 ,血管 














〖 临 床 表现 了 


碎 益 性 多 见 .男女 之 比 为 2: 1 发 病 年 龄 以 20 一 60 
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嗜 酸性 筋 膜 炎 


王 侠 生 骆 肖 群 


岁 为 主 ,亚洲 人 发 病 较 多 。 发 病 急 , 发 病 前 常 有 过 度 劳 累 
史 、 剧 烈 运动 外伤, 受 寒 及 上 呼吸 道 感染 史 。 有 报道 本 病 
发 作 与 某 些 药物 和 化 学 物质 有 关 , 尤 其 是 与 L- 色 氨 酸 报 人 
有 关 。 
芝 以 肢体 皮肤 肿胀 , 紧 绷 、 发 硬 起 病 , 或 兼 有 皮肤 红斑 
及 关节 活动 受 限 。 病 变 初 发 部 位 以 下 肢 尤 以 小 腿 下 部 为 多 
见 ,其 次 为 前 臂 ,少数 从 股 部 、 腰 腹部 或 足 背 等 处 起 病 。 病 
竹中 累及 四 肢 者 约 占 95%, 手足 部 占 48 引 , 肯 干 部 占 
43% ,而 面部 通常 不 受累 及 。 损 害 特征 为 皮下 深部 组 织 硬 
肿 ,边缘 局 限 或 弥漫 不 清 。 患 肢 上 举 时 , 病 损 表 面 四 是 不 
平 , 沿 浅 裔 脉 走向 可 见 坑道 状 町 陷 。 患 区 皮肤 可 提起 ,纹理 
正常 , 亦 可 伴 不 同 程度 色素 沉着 。 部 分 患者 皮 损 初期 晨 境 
界 不 清 的 棕色 班 片 , 但 不 伴 紫色 环 , 肥 损 亦 非 象牙 色 , 易 被 
误诊 为 班 芙 缩 。 
- 役 尤 明显 全 身 症状 。 内 脏 累 及 军 见 。 少 数 患 者 可 伴 
病变 累及 关节 附近 时 可 敏 
和 革 。 亦 可 伴 纤维 性 外 周 性 神经 病变 。 有 
报道 肺 \ 食 管 .用 、 称 .甲状 腺 和 导 区 也 可 受累 。 超声 心动 图 


















【实验 室 检查 】 

惫 液 红细胞 计数 经 度 减少 .| 细胞 计数 正常 , 哮 酸 性 粒 
细胞 明显 增高。 血沉 增 快 ,内 种 球 伐 白 增 高 , IgG 和 (或 ) 
lgM 增高 ,循环 免疫 复合 物 增高 .类 风湿 因子 及 抗 核 抗 体 少 
数 扣 性。 血清 及 酶 CK 和 AST 少数 增高 。 甲 皱 微 循环 检 











查 显示 血管 祥 变 短 ,畸形 支 增多 ,部 分 祥 顶 淤血 , 血 流 呈 粒 
状 ,流速 变 慢 , 血 黏度 增高 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 患部 特有 的 皮下 深部 组 织 硬 肿 及 皮 面 可 见 与 浅 
静脉 走向 一 致 的 线 状 四 陷 , 伴 局 部 屋 胀 感 ,结合 发 病 前 常 
有 过 度 劳 累 . 外 伤 、 受 寒 等 诱因 ,不 难 诊断 。 必 要 时 应 作 
皮 损 活 组 织 (尤其 是 深部 组 织 ) 检 查 和 磁 共 振 检 查 以 明确 

本 病 有 时 需 与 成 人 硬 肿 病 相 鉴别 ,后 者 常 起 病 于 颈项 
部 ,随后 波及 面 . 躯 干 .上 肢 近 端 ; 皮 损 呈 弥 淄 性 非 四 陷 性 肿 
胀 .发 硬 ;发 病 前 常 有 上 呼吸 道 感染 史 ; 组 织 病理 显示 胶原 
纤维 肿胀 、 均 质 化 ,其 间 际 充满 酸性 慕 多 糖 基质 。 此 外 ,本 
病 尚 需 与 皮 肌 炎 相 鉴别 ,后 者 肌肉 病 变 往往 以 肩 有 带 和 四 
肢 近 端 为 主 :上 有 眼 蛤 有 紫红 色 水 肿 性 班 和 手 辟 、 指 节 背 的 
Gottron 征 ; 血清 肌 酶 如 CK、LDH 和 AST 升 高 以 及 24 小 
时 尿 肌 酸 排出 明显 著 增高 等 。 









【防治 

丹参 注射 液 16 一 20ml(2ml 含 生 药 4g) 加 入 低 分 子 右 
旋 糖 栈 500ml 静脉 滴 注 ,每 日 1 次 ,10 次 为 一 疗程 ,连续 
3 一 6 个 疗程 有 较 好 效果 。 西 味 赫 丁 或 雷 尼 蔡 丁 口服 或 静 
脉 滴 注 对 部 分 病例 有 效 。 对 早期 病例 采用 糖 皮质 激素 治疗 
可 在 一 定 程度 上 改善 皮 损 和 皮肤 活动 度 , 常 用 泼 尼 松 ,每 日 
30 一 60mg ,连续 1 一 3 个 月 。 对 糖 皮质 激素 不 敏感 者 可 选 
用 甲 氨 旦 叭 和 (或 ) 环 孢 崇 等 免疫 抑制 药物 治疗 。 有 个 案 报 
道 应 用 英 夫 利 若 单 抗 (infliximab) 、 依 那 西 普 (etanerceptb) 治 
疗 对 激素 无 效 的 患者 关节 牵 缩 和 皮肤 硬 肿 得 到 缓解 。 非 洛 
体 抗 炎 药 对 缓解 关节 、 肌 肉 酸痛 有 辅助 作用 。 亦 可 酌情 采 
用 秋水 仙 碱 (1 一 1. 5mg/d) . 青 短 胺 (0.25~~1. 0g/d) 或 中 药 








避免 过 度 劳 囚 、 外 伤 、 受 冷 等 。 对 有 关节 活动 受 限 者 可 
进行 体 疗 或 物理 治疗 。1/3 以 上 的 患者 可 出 现 抑 邦和 焦虑 
配合 心理 治疗 。 





第 十 五 章 ” 嗜 酸性 筋 膜 炎 


【预后 】 
部 分 患者 关节 活动 因 皮 肤 发 硬 而 受 限制 ,严重 病例 其 
至 关节 挛缩 。 内 胜 受累 较 少见 。 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


骨 关 节 炎 (osteoarthritis, OA) 为 一 种 滑 膜 关节 的 退行 
性 病变 。 系 由 于 增 龄 ,肥胖 、 劳 损 、 创 伤 .关节 先天 性 异常 、 
关 闻 畸形 等 诸多 因素 引起 的 关节 软骨 退化 损伤 .关节 边缘 
和 软骨 下 骨 反 应 性 或 代 偿 性 增生 , 故 称 骨 关节 病 、 退 行 性 关 
节 炎 ,老年 性 关节 炎 、 肥 大 性 关节 炎 等 。 临 床 表现 为 缓慢 发 
| 展 的 关节 疼痛 压痛、 从 硬 、 肿 胀 、 活 动 受 限 及 关节 蝴 形 等 。 
| 肯 关 节 炎 多 累及 手指 关节 、 膝 、 洗 柱 、 欠 等 。 临 床上 分 
为 症状 性 OA 和 X 线 OA, 后 者 无 症状 ,但 有 X 线 表现 。 
骨 关 节 炎 的 患 病 率 与 年 龄 ,性别 和 种 族 及 遗传 因素 有 关 
并 且 还 有 城乡 差异 。 女 性 较 男性 常见 ,中 老年 人 常见 。 
据 研究 :上 海地 区 40 岁 以 上 X 线 显示 膝 骨 关节 炎 的 患 病 
率 女性 为 10%% ,男性 为 4 多 ;而 上 海地 区 56 一 65 岁 年 龄 组 
漆 关 节 疼 痛 的 患 病 率 女 性 为 26 光 ,男性 为 4%。 所 WHO 
统计 ,预计 到 2020 年 65 岁 以 上 老年 人 将 有 一 半 成 为 OA 
患者 。 





【病因 】 

根据 有 无 局 部 和 侠 身 致 病因 素 , 将 OA 分 为 原 发 性 和 
继 发 性 两 大 类 。 继 发 性 OA 常见 病因 如 下 ， 

(一 ) 机 械 性 或 解剖 学 异常 ” 镶 关 节 发 育 异 常 .股骨 头 
肖 凶 滑脱 、 上 股骨 须 异常 .多 发 性 骨髓 发 育 不 良 .陈旧 性 骨折 、 
六 月 板 切 除 术 后 、 关 匠 图 换 术 后 、 急 ,慢性 损伤 等 。 

(二 ) 炎症 性 关节 疾患 ”化 脓 性 关节 炎 、 上 骨髓 炎 、 结 核 
性 关节 炎 ,、 类 风湿 关节 炎 , 血 清 阴 性 痊 柱 关节 病 、 白 塞 病 、 
Paget 病 等 。 
(三 ) 代谢 异常 ”痛风 、 假 性 痛风 ,血色 病 、Gaucher 
病 ,糖尿 病 、 进 行 性 夺 豆 状 核 变性 .软骨 钙 质 沉着 症 、 关 磷 灰 
有 结晶 等 。 

(四 ) 内 分 泌 异 常 ” 层 端 肥 大 症 、 性 激素 异常 .甲状 旁 
时 功能 亢进 , 申 状 腺 功能 低 下 伴 顾 液 性 水 肿 ,肾上腺 皮质 功 
溪 郊 进 等 。 

(五) 神经 性 缺陷 
关节 病 等 


原 发 性 DA 的 病因 尚 不 清楚 ,可 能 与 高 龄 性别. 肥胖 、 














周转 神经 炎 , 兰 链 空洞 症 .Chareot 


J ht 


吕 玲 ”分 和 建 


职业 性 过 度 使 用 等 因素 有 关 。 近 年 来 研究 发 现 ,遗传 也 是 
影响 OA 发 病 的 因素 之 一 。 如 : Heberden 结 节 系 单 基因 常 
染色 体 遗 传 ,全 身 性 OA 与 第 12 对 染色 体 上 本 型 前 胶原 基 
因 (COL2A1L) 有 关 。 


【病理 】 

本 病 的 病理 基础 是 关节 软骨 病变 。 早 期 光 镜 下 可 见 软 
骨 细胞 肿胀 ,数量 减少 ,软骨 纤维 性 变 , 继 以 糜烂 ` 溃 疡 、 血 
管 人 侵 。 从 而 导致 软骨 下 骨 发 生 象牙 样 变 和 增 厚 ,软骨 边 
缘 韧 带 附着 处 形成 骨 约 ,而 外 周 承受 压力 较 小 的 部 位 骨 质 
萎缩 ,有 时 在 软骨 下 骨 质 内 可 见 到 大 小 不 一 的 否 腔 状 改变 ， 
系 骨 小 染 微 细 骨 折 而 引起 的 莫 液 样 和 纤维 蛋白 样 改变 。 


【发 病 机 制 】 

近年 来 ,对 OA 发 病 机 制 认识 逐 渐 深入 。@D 关 节 软 骨 
在 长 期 活动 磨损 或 创伤 后 ,软骨 中 和 蛋白 聚 糖 和 胶原 分 子 的 
浓度 或 分 子 量 降低 ,失去 黏 阐 性 ,丧失 了 对 软骨 的 机 械 保 护 
作用 ,加 剧 软骨 磨损 创伤 。 四 软骨 细胞 合成 和 释放 蛋白 酶 。 
该 酶 可 促进 软骨 中 蛋白 多 糖 和 胶原 分 子 降解 ,进而 破坏 白 
身 软骨 组 织 。 图 软骨 破坏 所 释放 的 碎片 刺激 滑 膜 引起 滑 晓 
炎 。 炎 性 变 的 滑 膜 释放 炎症 介质 进一步 降解 软骨 ,形成 坚 
性 循环 。 力 软骨 破坏 释放 的 碎片 刺激 滑 腊 春 噬 细 胞 分 泌 大 
盟 的 氧 自 由 基 (O3), 引 起 进一步 组 织 损伤 。@@ 主 要 炎症 介 
质 有 白介素 1(11 1) ,其 次 为 肿瘤 坏死 因子 CTNE) 等 。IL-1 


质 破坏 和 微 晶体 形成 ,加 重 关 ; 
位 骨 内 压 增 高 引起 的 动脉 血 洲 
的 发 病 。 


滑 膜 炎 证 反应 。@ 受 累 部 
浇注 减少 ,也 可 能 参与 OA 






【临床 表现 】 

OA 多 峙 及 负重 关节 或 活动 
关节 疼痛 , 常 发 后 于 民间 ,活动 后 疼痛 反而 减轻 ,但 如 活动 
过 多 . 疾 痛 义 可 加 重 。 运 动 时 疼痛 主要 由 机 械 性 或 肌 腿 、 接 
带 接 头 处 损伤 所 第 ;休息 时 疙 痛 为 灾 症 所 敏 , 夜 间 痛 提示 峭 


繁 的 关节 。 主 要 症状 为 




















内 压 增 讽 , 提 示 病 情 严重 。 另 一 症状 是 关节 从 硬 , 常 出 现在 
早晨 起 床 时 或 白天 关节 长 时 间 保持 一 定 体位 后 , 需 经 过 一 
段 时 间 活动 才 感到 自如 。 关 节 供 硬 持续 时 间 较 短 ,一 般 不 
超过 15 一 30 分 钟 , 且 仅 局 限于 受累 关节 。 由 于 关节 周围 肌 
肉 痉挛 、 关 节 继 纤维 化 或 关节 内 游离 体 或 较 大 的 外 凸 性 骨 
装 形 成 , 均 可 导数 关节 活动 障碍 。 气 修 变化 常 促使 炎症 发 
生 或 加 重 , 数 个 关节 可 同时 受累 ,但 不 同 于 类 风湿 关节 炎 时 
全 身 性 对 称 性 多 关节 炎 。 

检查 受累 关节 可 见 关节 肿胀 .压痛 ,活动 时 有 摩擦 感 或 





“ 呆 嘲 " 声 。 病 情 严重 者 可 有 贞 肉 萎缩 及 关节 畸形 。 本 病 临 
床 症状 与 X 线 征象 不 成 正比 。 按 受累 部 位 不 同 ,症状 亦 有 
所 差异 。 


(一 ) 手 手指 关节 的 退行 性 变 表现 在 远 端 指 间 关节 
骨 肥 大 ,在 关节 背 侧 或 内 侧 出 现 结 节 , 质 硬 似 瘤 体 , 称 Heb- 
erden 结 节 , 好 发 于 中 指 和 示 指 。 发 生 于 近 端 指 间 关 节 者 
称 为 Bouchard 结 节 。Heberden 结 节 和 Bouchard 结 节 常 被 
误 认 为 类 风湿 结 节 或 类 风湿 关节 炎 所 致 的 关节 蝴 形 。 第 一 
腕 党 关节 的 退行 性 变 可 引起 腕 关节 梯 侧 疼痛 。 掌 指 关节 较 
少 累及 。Heberden 结 节 的 发 生 与 遗传 及 性 别 有 关 ,女性 多 
见 ,大 多 无 明显 疼痛 ,但 可 有 活动 不 便 和 轻 度 麻 木 刺 痛 , 并 


可 引起 远 端 指 间 关 节 屈 曲 及 偏 斜 畸 形 , 部 分 发 展 较 快 的 串 
者 ( 常 发 生 在 过 度 用 力 者 ) 可 有 和 急性 红肿 疼痛 表现 。 





(二 ) 膝 原 发 性 骨 关 节 炎 常 影响 膝 关 节 。 患 者 常 诉 
关节 有 “ 咱 哄 ?将 ,走路 时 疼痛 加 剧 , 休 息 后 好 转 , 久 坐 久 站 
时 觉 关节 候 硬 ,走动 及 放松 肌肉 可 使 怪 硬 感 消失 。 关 节 肿 
大 常 由 骨 质 增生 或 少量 渗 液 所 致 。 急 性 肿胀 提示 关节 腔 内 
出 血 。 长 期 膝 关 节 活 动 受 限 可 引起 失 用 性 肌 萎缩 ,甚至 发 
生 肤 外 翻 或 内 翻 畸形 。 根 据 临床 表现 及 有 关 影 像 学 检查 结 
果 将 膝 OA 分 为 三 型 :@ 单 纯 型 :以 软骨 改变 及 骨 质 增生 为 
主 ,无 明显 韧带 及 关节 性 等 软组织 的 异常 。 临 床 症状 较 轻 。 
思 软 组 织 型 :在 单纯 型 基础 上 合并 侧 副 韧带 ,关节 襄 或 关节 
周围 询 肿 形成 、 滑 变 炎 或 滑 膜 炎 等 软组织 异常 。 临 床 症状 
较 重 。 图 骨 型 :以 关节 软骨 下 骨 质 损伤 为 主要 特点 ,如 小 衷 
变 、 片 状 异 常 信号 影 . 骨 质 侵 人 蚀 等 。 多 见于 病程 较 长 者 。 临 
床 症状 重 。 

(三 ) 足 足 OA 以 第 一 踊 趾 关节 炎 最 常见 ,局 部 有 骨 

性 结 节 或 因 穿 紧 鞋 而 加 重 , 随 后 出 现 足 趾 外 翻 畸形 , 常 有 压 
痛 、 活 动 受 限 。 个 别 患 者 可 有 急性 炎症 发 作 , 易 误 为 痛风 性 
关节 炎 , 但 疼痛 程度 远 较 痛风 性 关节 炎 轻 。 

(四 ) 背 柱 “将 柱 有 两 套 关节 装置 , 即 椎间盘 和 上 下 关 
节 突 ,在 2~7 列 椎 尚 有 钩 椎 关节 (Lushka 关节 )。 原 发 性 
少 柱 OA 者 多 由 于 中 年 后 发 生 椎 间 盘 退行 性 变 ,区 核 脱水 ， 
致 椎 间 隙 狭 窗 。 骨 质 磨损 而 有 骨 殉 形成 。 大 多 无 临床 表 
现 ， ep eh .多 数 为 慢性 病程 或 因 外 伤 ,举重 、 
从 等 外 因而 导 敏 急 性 改作。 颈椎 钧 椎 关 节 边缘 
根 受 挤 压 而 出 现 反复 发 作 的 菇 部 疼痛 ， 
并 可 放射 至 前 迟 和 于 指 .可 有 手指 啉 木 及 活动 不 灵活 。 检 






体 后 缘 的 骨 资 可 突 向 椎 管 而 挤 压 将 祷 . 引 起 下 股 及 上 肢 麻 
木 . 无 力 , 甚 至 四 肢 瘫 疾 。 椎 动脉 受 压 时 可 出 现 基 底 动 脉 供 
血 不 足 的 表现 。 胸 椎 的 退行 性 变 较 少 发 生 。 在 腰椎 ` 腰 4 一 
5\ 腰 5 一 角 1 是 最 易 发 生 椎间盘 突出 之 处 ,主要 症状 为 腰 
痛 伴 坐骨 神经 传导 性 疼痛 ; 常 于 扭伤 . 抬 重 物 、 弯 采用 力 后 
发 生 。 你 作风 半 他 ,可 有 皮肤 感觉 、 
肌 力 减退 和 腿 反 射 的 消 lh 发 性 骨 关 节 炎 多 由 
于 状 柱 先天 性 畸形 、 侧 点 、 骨折 和 各 结核 等 引起 。 

(五 ) 髋 ” 秽 关 节 的 原 发 性 骨 关节 炎 在 我 国 较为 少见 
往往 是 全 身 退 行 性 关节 病 的 一 部 分 。 多 发 生 于 50 
男 多 于 女 。 继 发 性 者 常 由 股骨 头 或 股骨 颈 骨 折 后 缺 血 性 坏 
死 或 先天 性 之 脱位 ,类 风湿 关节 炎 等 引起 。 临 床 表现 主要 
为 刹 部 疼痛 ,可 放射 至 腹股沟 、 大 腿 内 侧 甚至 膝 部 上 方 . 初 
始 见 于 活动 及 负重 时 ,进而 疼痛 转 为 持续 性 .并 出 现 跨行 。 
病情 严重 时 , 髋 关节 届 曲 内 收 , 代 偿 性 腰椎 前 凸 ,可 有 严重 
的 下 背部 疼痛 ,甚至 不 能 行走 。 体 检 可 见 获 关节 局 部 压痛 
及 活动 受 限 。 


【 骨 关 节 




















炎 的 变异 型 】 


(一 ) 原 发 性 全 身 性 骨 关 节 炎 (primary generalized os- | A 


teoarthritis) ” 常 发 生 于 绝经 期 妇女 及 老年 男性 。 有 和 多数 关 
节 累 及 ,最 常 影响 指 关节 和 第 一 党 指 关节 .一 般 均 有 急性 疼 
痛 阶 段 ,RF 可 阳性 , 易 与 类 风湿 关节 炎 混 淆 。 急 性 症状 组 
解 后 ,关节 功能 仍 保持 。 

(二 ) 侵蚀 性 炎症 性 骨 关 节 炎 ”好 发 于 绝经 期 后 妇女 ， 
主要 侵犯 指 间 关节 ,偶尔 亦 累 及 掌 指 关 节 . 表 现 为 关节 红 、 
肿 、 热 . 痛 等 急性 炎症 表现 ,最 终 导 致 关节 崎 形 与 强直 。X 
线 检查 可 见 关 节 间 阶 消 失 , 骨 资 和 软骨 下 骨 硬 化 . 肯 受 侵 
蚀 , 软 骨 下 板 塌 陷 ,关节 严重 变形 硬化 。 

(三 ) 弥漫 性 特 发 性 骨 肥 厚 (diffuse idiopathic skeletal 
hyperosteosis, DISH) ”多 见于 老年 男性 ,将 柱 骨 效 大 盟 增 
生 , 椎 体 韧 带 钙化 融合 在 一 起 。 临 床 症 状 不 如 入 线 表现 严 
重 , 患 者 诉 述 轻 度 腰 背 疼痛 和 关节 强硬 感 ,能 保持 较 好 活 
动 。X 线 诊断 有 三 项 标准 :连续 + 个 椎 体 前 侧 部 位 钙化 或 
上 骨 化 ;无 严重 的 椎间盘 病变 ; 椎 体 边缘 硬化 .有 时 可 见 咨 柱 
外 钙化 ,尤其 是 褒 嘴 突 及 跟 骨 后 缘 大 骨刺 突起 。 


【实验 室 检查 】 

本 病 患者 血 、 尿 常规 检查 及 血沉 等 均 在 正常 范围 ,类 风 
湿 因 子 、C 反应 蛋白 阴性 。 滑 膜 液 检查 色 泽 、 透 明度 及 黏 鼻 
白 凝 块 试验 正常 .白细胞 计数 在 (0.2~~2.0) X10? 工 之 问 ， 
镜 检 无 细菌 或 结晶 体 .但 可 见 到 软骨 碎片 和 纤维 状 物 ,从 碎 
片 的 数目 可 粗略 估计 软骨 退化 程度 。 





【X 线 检查 及 其 他 影像 学 检查 】 
OA 早期 入 线 检查 可 正 村 见 轻 微 异常 而 并 无 临床 
证 状 . 随 着 关节 软骨 逐渐 破 未 、 异 变 .X 线 平 片 渐 出 现 是 型 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


表现 .说 
问 际 变 















:软骨 下 和 硬化 ,边缘 展 样 变 . 骨 殖 形成 及 关节 周 
状 改 变 等 。 桨 柱 OA 除 上 述 改 变 外 .区 核 突出 至 上 
体内 形成 软骨 下 结 节 , 即 所 谓 许 英 结 节 (Schmorl 
nodes) .有 时 须 与 少 椎 占 位 性 病变 鉴别 。 

CT、MRI 可 清晰 显示 关节 病变 ,椎间盘 突出 。MRI 还 
可 发 现 软骨 破坏 ,韧带 病变 、 滑 活 炎 、 滑 膜 病 变 等 。 大 大 提 
高 了 OA 的 早期 诊断 率 。 近 年 来 .已 有 采用 关节 超声 对 
OA 进行 诊断 和 随访 。 有 作者 认为 ,超声 检查 在 早期 膝 关 
节 OA 诊断 上 比 X 线 灵敏 , 且 对 人 体 无 创 ,可 反复 进行 。 


【鉴别 诊断 】 

(一 ) 类 风湿 关节 炎 多 发 生 于 年 轻 及 中 年 女性 .小 关 
入 ,多 关节 肿胀 . 常 伴 全 身 症状 ， 一 般 不 难 与 本 病 鉴 别 。 误 
诊 多 系 由 于 Heberden 结 节 和 Bouchard 结 节 伴 手指 偏 斜 畸 
形 而 导致 。 但 OA 结 节 少 有 炎症 反应 . 腕 关节 及 掌 指 关 节 
极 少 累及 为 鉴别 要 点 。 偶 有 下 肢 类 风湿 关节 炎 伴 继 发 性 骨 
将 形成 者 易 与 本 病 混 淆 ,但 血沉 正常 .类 风湿 因子 阴性 , 滑 
液 检查 正常 ,可 支持 OA 的 诊断 。 

(二 ) 强直 性 背 柱 炎 (ankylosing spondylitis) ”主要 症 
状 为 下 爵 篆 部 酸痛 , 消 柱 僵硬 活动 受 限 , 馆 关 节 亦 常 受累 ， 
有 时 症状 与 本 病 相似 。 但 强直 性 湖 柱 炎 多 发 生 于 年 轻 男 
性 ,特征 性 病变 在 肌 膝 、 韦 带 附着 端 , 椎 间 逐 渐 表 化 以 致 强 
直 . 严 重 考 着 柱 的 前 后 纵 基 带 ,就 间 韦 带 均 可 骨 化 .使 疹 柱 
星人 竹 季 样 改变 .而 椎间盘 则 很 少 累及 .X 线 表现 和 OA 有 明 
显 不 同 


DE) 











治疗 】 
OA 是 关节 结构 性 退化 性 疾病 ,至今 尚 无 逆转 或 终止 
本 炳 进展 的 疗 } 在 日 常生 活 和 工作 中 注意 保护 关节 ， 
延 绥 退 变 的 进程 .是 治疗 中 必 不 可 少 的 。 首 先 要 让 加 者 对 
本 病 有 所 认识 ,知道 如 何 保护 关节 ,肥胖 者 要 减肥 .纠正 不 
正 的 姿势 .避免 关节 过 度 使 用 . 勿 过 分 劳累; 体育 锻炼 要 循 
序 渐 进 , 旺 力 而 行 ， 身 保 护 。OA 初 起 症状 较 轻 ， 
怖 放 酸 
(次 人 休 ; 的 鞋子 ,使 用 手杖 和 手 
扶 车 等 ,或 亦 可 适当 进行 理疗 .按摩 等 。 症状 明显 者 可 采用 
下 列 方法 治疗 
(一 ) 药物 治疗 ”用 于 OA 治疗 的 药物 分 为 三 类 



















应 






















 , 忻 证 状 。 包括 ( 痛 
剂 、 SSAIDs) 以 及 局 部 使 用 的 激素 制剂 。 第 
二 类 .性 任 状 药 。 此 类 约 虽 起 效 较 慢 , 但 对 关节 软 
有 一 定 保护 作用 ,如 : 令 . 








i. 镇 泣 药 
加 调 入 作用 


OA 属 退 行 性 变 . 炎 症 反 应 可 能 有 -一定 自 
因此 可 采用 单 
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要 为 关节 间 陀 变 窗 ( 伴 发 滑 戏 积 液 时 . 偶 可 见 关节 


(扑热息痛 )。 此 类 药物 主要 不 是 通过 抑制 前 列 腺 素 合 成 途 
径 ( 可 能 选择 性 抑制 中 枢 系 统 环 氧化 酶 ), 可 能 作用 于 痛觉 
受 体 , 对 胃 肠 黏膜 . 肝 肾 功能 均 较 安全 , 故 作 为 轻 症 早期 骨 
关节 炎 治 疗 的 首选 药物 。 阿 片 类 镇 痛 药 如 曲 马 休 可 用 于 严 
重 疼痛 的 患者 ,但 可 能 出 现 依赖 性 ,应 掌握 用 药 指 征 。 

2. 非 当 体 抗 炎 药 “在 使 用 镇 痛 药 无 效 的 情况 下 ,或 有 
血沉 增 快 .CRP 增高 等 情况 , 即 可 选用 NSAIDs, 以 尽快 缓解 
关节 炎症 。 常 选用 双人 氛 芬 酸 25mg, 每 日 3 次 , 舒 林 酸 0. 2g， 
每 日 2 次 等 。 对 有 消化 性 溃疡 或 对 传统 NSAIDs 胃 肠 不 耐 
受 ,可 选用 COX-2 特异 性 抑制 剂 。 需 注意 ,长 期 服用 增加 心 
血管 不 良 事件 ,对 心血 管事 件 高 危 人 群 不 建议 使 用 。 

3. 糖 皮质 激素 “OA 患者 无 全 身 使 用 糖 皮质 激 迪 的 指 
征 。 对 关节 周围 滑 囊 炎 、 肌 腿 炎 等 局 部 病变 可 采用 局 部 注 
射 ,也 可 使 用 利 美 达 松 (limethason) 或 醋酸 氢化 可 的 松 1ml 
(25mg) 加 利多 卡 因 关节 腔 内 注射 。 但 反复 关节 腔 内 注射 
易 产 生 关节 内 结 品 状 沉淀 ,对 软骨 有 损害 作用 ,因此 ,同一 
部 位 两 次 注射 间隔 至 少 3 个 月 以 上 。 

4. 透明 质 酸 钠 (玻璃 酸 钠 ,HA) 关节 腔 内 注射 ,有 助 
于 恢复 滑 液 及 软骨 基质 秋 弹 性 ,缓解 炎症 及 减轻 软骨 破 
坏 ,已 在 膝 OA 治疗 中 取得 良好 疗效 。 其 主要 的 药理 机 制 
是 :补充 关节 内 HA, 增 加 关节 液 的 黏稠 性 和 润滑 性 ; 
回 抗 炎 作 用 :外 源 性 HA 能 减少 白细胞 介 素 -1 .前 列 腺 素 
隐 等 炎 性 介质 的 合成 与 释放 ,减轻 滑 膜 炎症 ;@ 抑 制 睐 类 
致 痛 物 质 生 成 ,并 能 覆盖 和 保护 痛觉 感受 器 ,抑制 滑 膜 和 
滑 膜 下 痛觉 感受 器 及 痛觉 纤维 的 兴奋 性 ,缓解 关节 疼痛 ; 
@ 稳 定 和 修复 关节 软骨 :HA 可 抑制 炎 性 关节 中 和 蛋白酶 类 、 
自由 基 、 炎 性 介质 等 ,对 软骨 有 保护 作用 ,并 加 速 软 骨 全 成 ， 
有 利于 关节 软骨 修复 。 用 法 ,玻璃 酸 钠 注射 液 2ml 关节 腔 
内 注射 ,每 周一 次 ,3 一 5 次 为 一 个 疗程 。 问 隔 6 一 12 个 月 
可 重复 。 

5. 硫酸 葡萄 糖 胺 (glucosamine sulfate, GS) “硫酸 葡 欧 
糖 胺 为 氨基 单 糖 ,可 供 人 体内 合成 氨基 葡 葡 糖 和 型 白 聚 糖 ， 
并 可 刺激 关节 软骨 看 白 聚 糖 的 生物 合成 。 近 年 Meta 分 析 
对 该 药 疗效 有 较 大 争议 ,大 部 分 研究 认为 对 缓解 疼痛 有 效 ， 
但 对 于 结构 修复 无 效 。 常 用 剂量 为 硫酸 氨基 葡萄 糖 0. 25 一 
0. 5g 每 日 3 次 ,连用 4~12 周 , 必 要 时 可 重复 治疗 ,无 明显 
不 良 反 应 。 

6，IL-1 抑制 剂 双 醋 瑞 因 (diacerein) ”其 主要 成 分 为 二 
乙酸 大 黄 酸 ,经 肠 道 吸收 后 ,去 乙酰 化 成 为 具有 活性 作用 的 
大 黄 酸 。 该 制剂 可 以 减少 MMPs 的 激活 ;可 抑制 iNOS 的 
表达 ;还 可 抑制 胶原 酶 ,弹性 酶 活性 等 。 常 用 剂量 为 双 醋 瑞 
英 50mg, 每 日 2 次 。 不 良 反应 多 为 胃 肠 道 反 应 。 目 前 认为 
双 栈 瑞 因 居于 OA“ 改 善 病情 药 ” 或 称 “ 慢 作用 药 ”。 

7. 治疗 骨 质 疏松 ”0OA 与 骨 质 疏松 (OP) 常 同时 存在 。 
OA 患者 如 合并 OP, 软 骨 下 骨 板 质量 下 降 , 可 能 加 速 软骨 
的 破坏 ,进而 引起 代 偿 性 骨 质 增生 。 因 此 对 OP 的 治疗 除 
可 缓解 OP 本 身 症 状 外 ,对 OA 的 治疗 也 是 一 种 补充 。 详 









































可 参阅 " 骨 质 朴 松 ”相关 内 容 。 

8. 维生素 类 ”近年 来 ,采用 维生素 A`.C`D、E 预防 和 
改善 OA 疼痛 ,减轻 残疾 ,已 经 引起 临床 关注 。 维 生 素 类 可 
以 通过 抗 氧化 作用 ,调节 炎症 反应 参与 骨 与 胶原 合成 。 维 
生 素 A.D 是 细胞 成 熟 和 分 化 的 基本 成 分 .并 参与 骨 形 成 。 
维生素 C 还 可 参与 胶原 的 产生 及 葡 糖 胺 聚 糖 的 合成 。 

(二 ) 物理 治疗 ” 热 疗 .水 疗 、 红 外 线 、 超 短波 、 电 刺激 
等 均 可 增强 关节 局 部 血液 循环 , 绥 解 肌肉 紧张 ,减轻 疼痛 等 
连 状 。 牵 引 疗 法 对 颈椎 病 神经 根 型 患者 效果 较 好 ,可 以 松 
弛 肌肉 ,缓解 疼痛 ,并 能 防止 神经 根 及 相 邻 的 组 织 形成 粘 
连 , 但 须 在 专科 医师 指导 下 进行 。 

(三 ) 推拿 和 中 药 ”祖国 医学 推拿. 针灸 治疗 在 减轻 
OA 证 状 方面 有 明显 效果 。 中 药 贴 剂 可 活血 止痛 ,有 时 亦 
有 良 效 。 

(四 ) 手术 和 关节 镜 下 治疗 ”对 OA 顽固 性 疼痛 、 关 节 
不 稳定 或 关节 功能 缺失 者 ,可 考虑 手术 治疗 ,如 人 关节 置换 
术 、 粗 隆 下 截 骨 术 、 膝 关节 成 形 术 等 。 关 节 镜 治疗 :常用 关 
节 镜 下 关节 清理 术 。 通 过 关节 镜 将 关节 内 的 软骨 碎 居 、 滑 
膜 碎片 ,游离 体 等 进行 清除 ;如 有 半月 板 或 韧带 损伤 可 同期 
进行 处 理 。 关 节 镜 下 刨 前 术 是 对 软骨 和 滑 膜 进行 刨 削 , 清 
除 浮动 的 不 稳定 软骨 .促使 软骨 再 生 ; 蚀 削 增生 的 滑 膜 ,可 
以 减少 炎 性 反应 ;关节 镜 下 处 孔 术 和 关节 镜 下 软骨 下 骨 微 
骨折 术 , 是 在 前 两 种 手术 的 基础 上 .对 软骨 缺损 区 域 的 软骨 
下 肯 钻 孔 或 北 洞 ,造成 细微 骨折 ,从 而 刺激 骨 搞 内 细胞 分 
化 ,形成 纤维 软骨 ,以 覆盖 软 委 缺损 区 ,形成 纤维 软 邮 ,避免 
软骨 下 骨 裸 如 的 治疗 方法 。 

(五 ) 其 他 治疗 方法 ”用 同 种 软骨 或 骨 入 干 细胞 移植 
术 治 疗 OA。 自 体 软骨 移植 通常 仅 限于 小 于 2cnr 的 关节 
软骨 缺损 ,将 股骨 远 端 非 承 重 部 位 截取 自体 骨 桩 或 自体 








第 十 七 章 ”痛风 与 高 尿酸 血 症 


软骨 移植 到 股骨 关节 预先 处 理 好 的 软骨 缺损 隧道 中 。 在 
一 组 57 例 3 年 以 上 随访 显示 :90.7 兴 的 病例 疗效 优良 。 
同 种 异体 软骨 细胞 移植 :以 及 软骨 细胞 支架 及 软骨 细胞 基 
质 床 等 软骨 细胞 移 神 术 也 已 在 实验 研究 中 取得 了 阶段 性 

随 着 基因 治疗 在 RA 中 取得 初步 成 果 : 采 用 基因 治疗 
OA 已 经 成 为 研究 的 热点 。 采 用 基因 工程 技术 提高 体内 炎 
性 细胞 因子 受 体 水 平 以 中 和 游离 的 炎 性 细胞 因子 .或 提高 
生长 因子 的 表达 来 促进 基质 的 合成 和 软骨 的 修复 ,已 成 为 
OA 基因 治疗 的 重要 思路 。 

今后 治疗 重点 将 放 在 改变 疾病 进程 上 。 主 要 药物 包 
括 :和 蛋白酶 抑制 剂 , 胶 原生 长 因子 .NO 抑制 剂 以 及 阻止 胶 
原 细胞 凋 亡 的 药物 研发 ,此 外 ,月 前 正在 研究 有 关 生物 合成 
的 软骨 置 人 以 及 改进 关节 置换 材料 等 。 
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第 十 七 章 ”痛风 与 高 尿酸 血 症 


痛风 (gout) 是 尿酸 盐 沉 积 性 炎 性 疾病 。 长 期 异 质 性 
味 叭 代谢 活 牙 可 导致 高 尿酸 血 症 (hyperuricemia) ,或 由 此 
引起 反复 发 作 性 急性 关节 炎 、 痛 风 石 沉积 ,痛风 石 性 慢性 
关节 炎 和 关节 破 环 ,或 累及 肾脏 引起 慢性 间 质 性 肾炎 和 
屎 结 右 形 成 。 高 尿酸 血 症 也 是 导致 心 蚁 血管 病 的 独立 








危险 因素 。 早 期 适当 于 预 嘎 叭 代谢 可 延缓 或 阻止 脏 器 


ea 
损害。 


【 嗓 叭 的 代谢 及 痛风 的 分 类 】 


高 尿酸 血 症 是 导致 痛风 发 作 的 很 本 原因。 体温 在 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


37C 时 . 血 中 尿酸 饱和 度 为 420pmol/L(7mg/dl) .如 血尿 酸 式 由 肾脏 经 尿 液 排泄 。 另 1/3 由 肠 道 排 出 或 被 肠 道内 细菌 
长 时 间 持 续 超 过 这 个 饱和 点 则 称 为 高 尿酸 血 症 。 如 发 生 组 分解. 这 部 分 尿酸 的 排泄 方式 在 肾 功能 不 全 时 有 重要 代 偿 
织 或 关节 的 急性 炎症 则 称 为 痛风 。 人 体内 尿酸 的 米 源 有 两 。” 意义。 肾脏 排泄 尿酸 有 闵 于 肾 小 球 滤 过 , 近 端 峭 小 管 再 吸 
个 :QD 食物 中 核 首 酸 分 解 而 来 的 属 外 源 性 , 约 占 体内 永 酸 的 。” 收 (98%~~100%)、 分 小 (50%) 和 分 泥 后 再 吸收 (40%% 一 
20 兴 ;四 由 体内 氨基 酸 磁 酸 核糖 及 其 他 小 分 子 化 侣 物 合成 。 和 4%) ,最 终 尿酸 的 排泄 是 仅 占 肾 小 球 滤 过 的 6% 一 12%。 
或 核 股 分 解 而 来 的 属 内 源 性 , 约 占 体内 总 尿酸 的 80%。 可 ”正常 人 每 天 产生 的 尿酸 与 排 沪 的 尿酸 量 维持 在 平衡 状态 
见 高 尿酸 血 症 的 发 生 内 源 性 代谢 亲 乱 绞 外 源 性 因素 更 为 重 。 ”此 时 血尿 酸 保持 稳定 水 平 。 如 尿酸 产生 增加 ,或 邮 排 浊 尿 
要 。 正 常人 体内 尿酸 池 平 均 为 1200mg. 每 天 产生 约 。 酸 不 足 则 可 产生 高 尿酸 血 症 。 引 起 尿酸 合成 增多 的 因素 和 
750mg, 排 出 500 一 1000mg。 约 2/3 是 以 游离 尿酸 钠 盐 形 ”导致 尿酸 排泄 减少 的 因素 见 表 22-17-1。 

















表 22-17-1 导致 血尿 酸 增高 的 原因 











尿酸 盐 生 成 过 多 尿酸 盐 排 出 减少 混合 因素 
工 原 发 性 人 询 欧 糖 6- 磷 酸 栈 
2. HGPRT 缺陷 (Lesch-Nyhan， 2. 肾 功能 不 全 果糖 -1 磷酸 醛 缩 酶 缺陷 
Kelly-Seegmiller 综合 征 ) 
3 PRPP 合成 酶 活性 过 度 (X 伴 性 址 ”3. 多 嗓 时 酒精 
传 性 疾病 ) 
4. 溶血 4. 尿 崩 症 休克 
5. 骨髓 增生 性 疾病 5. 高 血压 
6. 红细胞 增多 症 6. 酸 中 毒 :乳酸 性 ,糖尿 病 酮 症 、 饥 俄 性 酮 症 
7. 银 悄 病 7. 钼 中 每 
8，Paget 病 8. 结 节 病 
9. 糖 原 累积 证 于 、V 和 如 型 9. 铬 中 毒 
10. 模 纹 肌 溶 解 10. 甲状 旁 腺 功能 亢进 症 
11. 剧烈 运动 11. 甲状 腺 功能 减退 症 
12, 饮酒 12. 妊娠 中 毒 症 
13. 肥胖 13，Batter 综合 征 
14. 富有 了 嗓 岭 食物 14.，Down 综合 征 


15. 药物 :阿司匹林 (之 2g/d) ,利尿 药 、 吡 嗪 酰胺 、 
烟 训 胺 、 环 孢 钴 素 酒精 ,左旋 多 巴 乙 胺 丁 醇 








尿酸 是 人 类 眶 叭 代谢 的 中 间 产 物 。 嗓 叭 的 合成 代谢 与 transferase, HGPRT) 
反馈 调节 途径 见 图 22-17 1。 合成 有 两 条 途径 :人 @ 主 要 
途径 ,在 肝 内 从 非 呆 哈 基 前 体 i 


完全 缺乏 。 其 余 大 多 病因 未 明 。 继 
发 性 者 可 由 肾脏 病 , 血 液 病 及 药物 等 多 种 原因 引起 。 


















a " es 各 如 央 摄 取 低 嗓 叭 饮食 5 天 后 ,24 小 时 尿酸 排泄 超过 
各 核 糖 十 ATP 形成 伴 酸 核糖 焦 翡 酸 (PRPP) .在 谷 氨 酰 腔 800mg 为 尿酸 产生 过 多 型 ,可 能 是 由 于 嗓 哈 生物 合成 加 
作用 cr j 没 核糖。 在 导 人 核 糙 焦 代 酸 态 。” 速 。 这 类 下 酸 在 靖 风 患者 中 所 占 比 例 可 能 不 到 10% ;车 
收 转 换 栈 (PRPPAT) 催化 下 形成 次 黄 号 叭 个 共 琶 (IMP)。 ”24 小 时 的 上 尿酸 排泄 少 于 600mg 则 称 为 尿酸 排泄 不 良 , 其 所 
站 pa 











怜 核 芭 酸 (GNP)， 占 痛风 患 考 的 比例 约 为 90%， 


4 味 叭 或 项 叭 核 作 全 成 本 冷 核 【发 病 机 制 


(一 ) 遗传 因素 原 发 性 痛风 患者 中 , 约 10%~25》 
有 尊 风 的 家 族 史 :痛风 患者 近亲 中 发 现 15% 25% 
屋 侧 症 , 少 数 原 发 性 痛风 是 X 连 镇 显 性 遗传, 而 多 数 痛 风 


酸 核 厅 转 移 静 ( ee ihinc guanine phosphoribosyl 及 高 率 酸 血 症 与 多 因 来 如 年 龄 . 件 别 .饮食 及 必 功 能 等 有 





I 发 性 晤 类 。 原 发 + 











有 人 不便 17》 
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第 十 七 章 ”痛风 与 高 尿酸 血 症 


5- 磷 酸 核糖 + 三 砚 酸 腺 车 (ATP) 
Es 
1- 焦 磷酸 -5- 磷 酸 核糖 (PRPP)+ 谷 迄 酰 胺 
El 


Y 
1- 氨 基 -5- 磷 酸 核糖 
一 一 甘 复 酸 


核酸 HE 甲 酰基 核酸 
AS E, Es 2 
鸟 呆 叭 核 苷 酸 <- 黄 顺 叭 核 苷 酸 < 一 次 黄 顺 叭 核 苷 酸 一 > 逐 叶 叭 核 苷 酸 
(GMP) (XMP) (IMP) (AMP) 








和 
岛 休 叭 核 旧 < 一 一 一 一 一 次 黄 呵 叭 核 撒 < 一 腺 景 丛 核 共 
PRPP 
PRPP 














鸟 顺 叭 次 黄 呆 叭 腺 味 叭 





尿酸 


图 22-17-1 嘲 叭 合成 和 代谢 途径 及 其 反馈 调节 机 制 
Ei. 磷酸 核 禧 焦 磁 酸 酰胺 转换 酶 ”E2?. 次 黄 最 蛤 - 鸟 嗓 叭 磷酸 核糖 转换 酶 
EE;. 磷酸 核 $ 绝 合 成 酶 ”E;. 次 黄 味 吟 核 苷 -5 -磷酸 脱 气 酶 ”Es. 腺 昔 右 
代 静 珀 酸 合 成 梅 ”Es. 黄 嘎 叭 氧化 酶 





关 , 逮 传 表现 形式 尤其 是 人 尿酸 阴离子 转运 体 基因 等 与 尿 。 生 于 骨髓 增生 性 疾病 如 急 、 慢 性 白血病 ,红细胞 增多 症 ,多 
酸 排泄 密切 相关 , 属 多 基因 关联 遗传 性 疾病 。 现 已 确定 有 发 性 骨髓 瘤 , 溶 血性 贫血 .淋巴 瘤 及 多 种 癌症 化 疗 时 。 细 胞 
两 种 先天 性 顺 叭 代谢 异常 症 是 性 连锁 的 遗传 , 即 次 黄 味 叭 -内 核酸 大 量 分 解 而 致 尿酸 产生 过 多 ;或 在 肾脏 疾病 、 高 血 
鸟 喇叭 核 背 酸 转 移 酶 (HGPRT) 缺 乏 型 和 5- 磷酸 核糖 -1- 焦 。 压 , 动 脉 硬 化 晚期 ,由 于 肾 功 能 识 疯 尿酸 排泄 障 但 而 使 血尿 
磷酸 合成 酶 (PRPP) 活 性 过 高 型 。 表 现 为 女性 携带 者 .男性 。” 酸 增高 。 继 发 性 痛风 患者 血尿 酸 浓度 常 较 原 发 性 为 高 . 尿 
发 病 。HGPRT 完全 缺乏 所 造成 的 临床 疾病 称 为 雪 - 奈 综 路 结石 的 发 生 率 也 高 。 药 源 性 的 高 尿酸 血 症 常 发 生 于 应 用 
合 征 。 目 前 认为 ,多 基因 则 传 是 原 发 性 高 尿酸 血 症 和 痛风 喀 嗪 类 利尿 药 如 依 他 尼 酸 、 呐 塞 米 。 水 杨 酸 钠 在 大 剂 基 时 
病 的 关键 原因 。 约 10% 原 发 性 高 尿酸 血 症 由 于 尿酸 生成 ”有 利尿 酸 作用 ,而 在 小 剂 基 时 抑制 肾 小 管 排泄 尿酸 而 使 血 
增多 所 致 ,而 酶 缺陷 是 导致 尿酸 生成 增多 的 原因 .这 种 缺 隐 。 ”尿酸 增高 。 慢 性 铝 中 毒 时 由 于 好 脏 损 害 . 亦 可 发 生 贡 尿酸 
与 性 连锁 基因 有 关 。 已 发 现 MTHFR 基因 C677T 突变 。 血 症 及 痛风 。 






































1999 年 在 中 国 台 湾 原 住民 家 族 中 鉴定 出 HPRT exon3 外 (四 ) 代谢 综合 征 和 胰岛 素 抵抗 ”血脂 代谢 奉 乱 使 血 
显 子 变异 ;2006 年 又 发 现 16 号 染色 体 短 辟 UMOD 基因 与 。 脂 增 高 ,增高 的 血脂 使 体内 融 体 增多 . 峭 小 管 对 尿酸 的 排 沁 
辟 小 管 浓缩 功能 有 关 , 其 中 人 离子 交换 器 及 人 尿酸 盐 转 运 受到 竞争 性 抑制 而 排出 减少 。 精 尿 贡 血 糖 损 害 时 功能 















排 汇 减少。 胰岛素 能 刺激 靶 器 官 对 阴离子 
抵抗 和 高 胰岛 来 血 症 使 尿 


子 基 因 与 尿 松 峭 排出 关系 密切 。 从 而 导致 成 酸 
(二 ) 消耗 ATP 所 致 的 高 尿酸 血 症 ”ATP 参与 了 味 “(如 尿酸 ) 的 得 吸收 .因此 胰岛 素 

叭 的 代谢 。ATP 代谢 过 程 中 形成 ADP 或 AMP。 AMP 进 酸 表 吸收 增加 。 

一 步 分 解 形成 IMP( 次 黄 呆 哈 核 此 酸 ) 或 腺 疹 , 最 后 形成 次 (五 ) 高 尿酸 血 症 的 结果 导致 痛风 性 关节 炎 、 痛 风 石 及 
























昔 嗓 叭 和 黄 味 叭 分 解 而 形成 尼 酸 。 当 体内 大 痛风 性 肾病 
如 激烈 的 肌肉 运动 . 柄 酒 .外科 手 术 后 ,化 疗 .放疗 等 过 程 . 1 痛风 性 关节 炎 痛风 的 急性 发 作 是 尿酸 盐 在 美 节 
可 产生 高 尿酸 向 症 。 及 关节 周围 组 织 以 结晶 形式 沉积 引起 的 急性 炎症 反应 ， 在 





(三 ) 继 发 性 高 尿酸 血 症 ” 继 发 性 高 尿酸 血 症 大 多 爱 。 正常 生理 情况 下 .pH 7.4 .温度 37( 时 尿酸 起 的 溶解 度 为 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


6. 4mg/dl。 当 体液 中 尿酸 盐 浓 度 增高 超过 侈 和 状态 时 , 尿 
酸 盐 与 血浆 白 蛋 白 或 a 、B& 球 蛋白 结合 减少 ;或 在 某 些 诱发 
条 件 下 如 亚 临 床 损伤 .局 部 温度 降低 .局 部 pH 降低 ,疲劳 、 
醒酒 等 条 件 下 , 即 可 有 尿酸 盐 微 结晶 或 微小 痛风 石 析出 。 
由 于 关节 软骨 、 滑 膜 内 及 关节 周围 组 织 中 血管 较 少 ;组 织 液 
pH 值 低 、 四 肢 关节 尤其 是 路 趾 承受 压力 最 大 容易 损伤 , 且 
局 部 皮 温 也 低 , 基 质 中 含 埋 多 糖 酸 及 结缔 组 织 较 丰富 等 因 
来 ,因此 尿酸 盐 容 易 析出 并 沉积 。 尿酸 盐 结晶 可 趋 化 白 细 
胞 。 白细胞 和 关节 碍 滑 膜 内 层 细胞 大 只 尿酸 盐 后 ,在 数 分 
钟 内 可 释放 和 白 三 烯 B,(LTB, ) 和 糖 蛋白 化 学 趋 化 因子 。 单 
核 细胞 也 可 受 尿酸 趟 结晶 刺激 并 释放 白细胞 介 素 1(IL-1)， 
能 引发 组 织 炎症 并 使 之 加 剧 。 这 些 因子 的 产生 能 被 秋水 仙 
破 所 抑制 ,因此 秋水 仙 破 能 有 效 地 抑制 痛风 的 发 作 。 春 只 
结 卓 的 白细胞 迅速 脱 颗粒 ,分 解 .释放 出 胞 质 溶 酶 体 酶 , 引 
起 关节 软骨 溶解 和 软组织 损伤 。 但 大 多 数 情况 下 ,尿酸 盐 
结 品 大 量 沉 积 的 关节 ,往往 无 急性 关节 炎 发 作 。 这 是 由 于 
痛风 的 急性 发 作 主 要 是 由 于 血尿 酸 值 迅 速 波 动 所 致 。 若 尿 











| 酸 值 突然 升 高 ,可 导致 尿酸 结晶 在 已 伯 和 状态 下 的 滑 液 中 





沉 演 形成 针 状 尿酸 盐 ; 而 突然 降低 则 可 使 关节 内 痛风 石 表 
面 溶解 ,并 释放 出 不 溶性 针 状 结晶 。 细 胞 器 的 磷脂 膜 如 含 
有 胆 夯 萨 和 摆 责 则 对 尿酸 盐 导致 的 胞 质 深 解 反应 敏感 ;如 
含 B 肉 二 醉 则 有 抗拒 性 。 这 些 可 解释 痛风 好 发 于 男性 和 绝 
经 后 女性 。 高 恒 白 饮食 可 增加 尿酸 合成 。 酌 酒 较 高 蛋白 饮 
食 更 为 明显 。 酒 类 对 高 尿酸 血 症 的 影响 有 三 :乙醇 代谢 
使 血 乳 酸 浓度 升 高 ,乳酸 则 可 抑制 肾脏 对 尿酸 的 排泄 作用 ， 
包 乙 稚 能 促进 腺 嘻 叭 核 任 酸 加 速 分解 而 使 尿酸 增多 ;@@ 酒 
类 可 提供 嗓 岭 原料 。 

2. 痛风 石 (tophi) ”痛风 石 是 痛风 的 特征 性 病变 之 一 。 
狂风 石 的 核心 为 尿酸 盐 沉 积 ,细小 针 状 结晶 可 刺激 产生 慢 
性 异物 反应 ,其 周围 被 上 皮 细 胞 ` 巨 核 细胞 所 包围 ,有 时 还 
有 分 叶 核 细胞 的 浸润 ,形成 异物 结 节 , 即 所 谓 痛 风 石 。 常 见 
于 关节 软骨 , 滑 缆 、 耳 轮 . 腿 稍 、 关 节 周 围 组 织 ,. 皮 下 组 织 和 
肾脏 间 质 等 体内 多 处 。 关 节 软 骨 是 最 常见 的 尿酸 盐 沉 积 的 
部 位 ,可 引起 软骨 的 退行 性 变 、 血 管 器 形成 , 滑 齐 增 厚 软骨 

FF 特质 破坏 及 周围 组 织 纤维 化 ,可 发 展 为 关节 强硬 和 关节 
嘛 形 . 

3, 痛风 的 肾脏 病变 
以 下 :种 变化 : 

0) 痛风 性 内 病 : 痛 风 性 肾病 的 特征 性 组 织 学 表现 为 
肾 血 质 或 乳头 处 尿酸 盐 结 蝇 , 其 周 图 有 圆 形 细胞 和 蕊 大 细 
胞 反应 。 痢 风 虽 者 尸检 中 发 现 有 较 涡 的 痛风 性 肾病 表现 ， 
并 省 伴 有 条 性 和 共性 肾 间 质 炎症 性 和 
缩 ,最 小 球 人 硬化 和 紧 小 动脉 便 化 等 。 这 些 变 化 是 轻 度 
有 进 行 性 痢 变 ., 却 是 引起 慢性 肾 切 能 不 全 的 原因 之 一 

:由 于 尿酸 ( 非 尿 酸 盐 ) 结 
内 沉积 ,而 使 尿 流 阻 
常 呢 于 血尿 酸 具 急速 增 商 的 患者 , 旭 督 骨 增 








痛风 患者 常 有 肾脏 损害 ,主要 有 



















生性 疾病 化 疗 或 放疗 时 尿酸 盐 大 量 生 成 所 致 。 

(3) 尿酸 性 结石 :痛风 患者 肾 结石 的 发 生 率 较 正常 人 
高 200 倍 , 约 为 35 外 一 40 中 。 其 中 84% 为 单纯 性 尿酸 ( 非 
尿酸 盐 ) 结 石 ,4% 为 尿酸 和 草酸 钙 结 石 , 余 为 草酸 或 磷酸 钙 
结石 。 结 石 的 发 生 率 随 血 尿酸 盐 浓 度 的 增高 、 尿 尿酸 排出 
量 的 增多 而 增加 。 当 血尿 酸 盐 之 12mg/dl 或 尿酸 排出 二 
1100mgyd 时 ,半数 患者 有 肾 结 石 。 持 续 性 酸性 屎 使 尿酸 
结石 易于 形成 ,而 碱 化 尿 液 至 pH 7. 0 时 ,尿酸 溶解 度 可 增 
加 10 信 。 





【临床 表现 】 

痛风 患者 的 自 然 病程 及 临床 表现 大 致 可 分 为 下 列 内 
期 :无 症状 高 尿酸 血 症 期 ;@ 急 性 痛风 性 关节 炎 发 作 期 ; 
@ 痛 风 发 作 间 隙 期 (inter-critical gout); @@ 慢 性 痛风 石 性 关 
节 炎 期 (chronic tophaceous)。 

(一 ) 无 症状 高 尿酸 血 症 血清 尿酸 盐 浓 度 随 年 龄 而 
升 高 , 且 有 性 别 差异 。 在 儿童 期 男女 无 差别 ,平均 3. 6mg/ 
dl 性 成 熟 后 男性 高 于 女性 约 1mg/dl; 至 女性 绝经 期 后 两 
者 又 趋 接近 。 因 此 男性 在 发 育 年 龄 即 可 发 生 高 尿酸 血 症 ， 
而 女性 往往 发 生 于 绝经 期 后 。 其 中 不 少 高 尿酸 血 症 可 以 持 
续 终 生 不 发 生 明显 症状 , 称 为 无 症状 高 尿酸 血 症 。 但 并 非 
所 有 高 尿酸 血 症 患 者 都 发 生 痛风 ,只 有 约 5% 一 12% 的 高 
尿酸 血 症 患者 最 终 表现 为 痛风 发 作 。 血 清 尿酸 盐 浓 度 越 
高 ,持续 时 间 越 长 , 则 发 生 痛风 和 尿 路 结石 的 机 会 越 多 。 

(二 ) 急性 痛风 性 关节 炎 是 痛风 最 常见 的 首发 症状 。 
好 发 于 下 肢 关节 ,典型 发 作 起 病 急 又 ,患者 往往 唾 前 无 任何 
不 适 ,但 到 了 半夜 因 疼 痛 剧 烈 而 惊醒 ; 数 小 时 内 症状 发 展 至 
高 峰 。 关 节 及 周围 软组织 出 现 明 显 的 红 、 肿 、 热 , 痛 。 大 关 
节 受 累 时 可 有 关节 滩 液 。 可 伴 有 头痛 ,发 热 等 全 身 症状 。 
多 数 患 者 在 发 病 前 无 前 驱 症 状 ,但 部 分 患者 发 病 前 可 有 疲 
乏 , 周 身 不 适 及 关节 局 部 刺 痛 等 先兆 。 半 数 以 上 患 者 首发 
于 踊 趾 ,其 次 旭 、 膝 , 指 \ 腕 、 肝 关节 也 为 好 发 部 位 ;而 肩 、 角 、 
将 椎 等 关节 则 较 少 发 病 。 初 次 发 病 常常 只 影响 单个 关节 ， 
反复 发 作 则 受众 关节 增多 。 四 季 均 可 发 病 , 但 以 春 、 秋 季节 
多 发 。 半 夜 起 病 者 居多 。 关 节 局 部 的 损伤 如 脚 扭伤 ` 穿 紧 
鞋 . 多 走路 及 外 科 手 术 、 饱 餐 、 饮 酒 . 过 度 疫 劳 . 受 冷 . 受 湿 和 


竺 


FF 都 可 能 是 诱发 因素 。 





感染 





全 恢复 , 仅 留 下 炎症 区 皮肤 色泽 改变 等 痕迹 。 而 后 进入 无 
证 状 问 辽 期, 历时 数 月 , 数 年 甚至 十 余年 不 发 。 多 数 患者 于 
1 年 内 复发 ,此 后 每 年 发 作 数 次 或 数 年 发 作 一 次 ,个 有 终生 
仅 发 作 一 次 者 。 相 当 一 -部 分 患者 有 越发 越 冰 的 趋势 。 受 由 
关节 越 来 越 多 ,引起 慢性 关节 炎 及 关节 了 崎 形 ,只 有 极 少数 患 
痢 自 初 次 发 作 后 没有 间隙 期 ,直接 延续 发 展 到 岗 性 关 季 
炎 期 ， 

(三 ) 痛风 石 及 慢性 关节 炎 ”在 未 经 治疗 的 患者 .首发 
症状 后 20 年 70% 的 患者 出 现 痛风 右 。 永 酚 夫 在 关节 内 沉 








积 增多 ,; 


这 种 尿酸 盐 结 品 引退 周围 组 织 慢 性 排斥 性 炎症 , 逐 
浙 被 上 皮 细胞 、 巨 核 细胞 包 





围 ,在 中 性 





入 细胞 参与 下 形成 结 





节 状 。 关 发 生长 时 间 的 炎 这 可 因 反复 发 作 而 进入 慢性 阶段 
而 不 易 完全 消失 。 可 引起 关节 骨 质 侵蚀 ,缺损 及 周围 组 织 








,使 关节 发 生 伐 硬 畸 
生病 变 的 直 础 上 仍 可 有 和 急性 炎症 反复 发 作 , 使 病 









重 , 嘛 形 越 来 越 显 


:期 症状 轻微 不 典型 、 
少数 慢性 关节 炎 可 影响 全 身 关节 包括 户 


F。 此 外 ,尿酸 盐 结 


组 织 中 沉积 .形成 黄 





所 谓 痛 风 结 节 ( 或 痛风 石 ). 
常 发 生 于 耳 轮 .前 属 伸 面 \ 第 一 跌 趾 、 指 关节 、 肘 部 等 处 ,但 
林 见 办 及 肝 、 脾 、 肺 及 中 枢 神 


结 节 起 初 质 软 , 随 关 纤维 
损 附 近 的 结 节 3 





易 麻 









组 


形 、 活 动 受 限 .并 可 破 省 形成 瘘 


车, 严重 影响 关节 功能 。 个 别 患 
待 出 现 关节 畸形 后 才 被 发 现 。 
并 等 大 关节 及 将 
品 可 在 关节 附近 肌 腿 、 腿 鞘 及 皮 
四 色 ,大 小 不 一 的 隆 : 物 即 
可 小 如 芝麻 ,大 如 鸡蛋 或 更 大 。 














二 





经 系统 ( 见 文 末 彩 图 22-17-2) 。 
织 增生 质地 越 来 越 硬 。 在 关节 


容易 淡 破 形成 瘘管 ,可 有 白色 








豆腐 渣 样 物 排出 。 由 于 尿酸 盐 有 抑 菌 作用 . 继 发 感染 较 少 


见 , 瘘 管 
季 的 发 生 和 病 期 与 血尿 酸 盐 增高 的 程度 有 关 , 血尿 酸 盐 在 








周围 组 织 显 忆 





生 炎 


证 性 肉芽 种. 不 易 愈 合 。 痛 风 结 


9. lmg/dl 以 下 者 痢 风 结 节 少 见 ,而 在 血尿 酸 盐 浓度 超过 
10. 0 一 11. 0mg/dl 者 .可 有 局 部 痛风 石 ;>11.0mg/dl 时 可 


见 广泛 








生 时 间 较 短 的 质 
后 可 以 逐渐 缩小 其 


放风 石 。 病 程 越 长 ， 


让 





失 ， 


纤维 增生 严重 不 易 消失 。 


(四 
现 S 以 


间 质 怕 

下 血 碰 ， 
永 转 为 
里 仿 低 等 


图 22-17-2 


) 肾脏 病变 慢性 
F 三 种 形式 : 
. 慢性 痛风 性 肾病 
和 表 埋 为 径 度 展 
由 呈 间 厂 出 璃 .政史 
持续 性 , 懈 浓 缩 荔 能 1 


现象。 病情 进 





i‘ 软 结 节 在 限 种 


- 步 发 


发 生 痛风 结 节 的 机 会 越 多 。 发 
呵 只 饮食、 应 用 降 尿 酸 药物 
但 发 生 时 间 长 的 质 硬结 节 , 由 于 














白色 为 痛风 石 











痛风 患 才 约 173 有 肾脏 损害 , 表 


孙 酸 
区 上 酸 痢 、 








早期 可 仪 有 入 


香 震 病程 进 | 





亡 吻 ， 


上 出 乱 性 气质 血 定 发 








第 十 七 章 ”痛风 与 高 尿酸 血 症 





展 到 尿毒 症 症候 群 。 约 17 兴 一 25 为 痛风 患者 死 于 虹 功 能 
衰竭。 

2. 急性 肾 功 能 衰竭 ”由 于 大 重 尿 酸 结晶 广泛 阻 赛 肾 
小 管 腔 , 导 致 永 流 梗阻 而 产生 急性 肾 功 能 衰竭 。 

3. 尿 路 结石 ” 原 发 性 痛风 患者 约 20 兴 一 25 兴 并 发 尿 
酸性 尿 路 结石 ,部 分 患者 肾 结石 的 症状 早 于 关节 炎 的 发 作 。 
继 发 性 高 尿酸 血 症 者 尿 路 结石 的 发 生 率 更 高 。 细 小 泥 沙 样 
结石 可 随 尿 液 排出 而 减轻 症状 , 较 大 者 常 引 起 肾 绞 痛 、 血 尿 
及 永 路 感染 等 症状 。 纯 尿酸 结石 能 被 X 线 透 过 而 不 显影 ， 
但 混合 钙 盐 较 多 者 可 于 展 路 下 片上 全 榴 册 
Rm 1 









































心血 管 病 的 独立 危险 区 ， 高 尿酸 血 症 对 预 
防 ， 的 应 ed 
4. 青少年 及 儿童 期 痛风 ” 系 少见 病 , 多 见 
岁 ,多数 有 家 族 病史 .可 表现 为 尿酸 性 肾病 
节 炎 症状 。 偶 见于 肝 糖 原 沉 着 症 工 型 ,由 于 
酶 缺乏 ,引起 血糖 降低 .促使 糖 原 分 解 . 乳 酸 产生 
肾 小 管 排泄 尿酸 ;同时 核 昔 酸 消耗 , 喷 叭 合 成 拓 Se 结 
致 高 尿酸 血 症 。 患 者 以 发 作 性 低 血 糖 为 主要 表 
Lesch-Nyhan 综合 征 , 由 于 次 黄 味 吟 - 乌 嘲 
酶 CHGPRT) 缺 乏 , 引 起 尿酸 合成 增多 , 呈 明 后 
























减退 、 ei een ei 和 以 发 现 肾 

组 织 与 尿 路 系统 有 尿酸 钠 盐 结 癌 京 发 性 痛风 表 
人 轻型 者 往往 至 青少年 时 发 病 , 无 残疾 体征 。 当 出 现 冶 风 
证 状 时 始 被 注意 , 病 者 尿 中 有 大 重 尿 酸 排出 , 尿 ; ; 
首 见 症状 ,神经 系统 表现 仅见 于 20% 病 者 ,或 仅 有 和 轻 度 疹 
髓 -小 脑 性 运动 失调 表现 。 









【实验 室 及 X 线 检查 】 

(一 ) 血清 尿酸 盐 测 定 ”正常 男性 碌 酸 气 化 柄 法 -一 
为 7mg/dl, 女 性 比 男性 低 lmg/dl 左右 。 痢 风 患 
血尿 酸 盐 的 增高 .但 由 于 尿酸 本 身 的 波动 性 如 总 性 发 作 时 
肾上腺 皮质 激素 分 泌 增多 ,利尿 酸 作用 加 强 ; 进 水 利 殿 和 治 
疗 药物 多 区 响 . 有 时 检测 血尿 酸 盐 可 以 正常 . 须 反 复 徐 
查 才能 免 于 漏诊 。 

(二 ) 尿 液 尿酸 测定 ”对 诊断 急性 癣 风 往 关节 炎 盎 助 
不 大 . 因 有 数 以 上 痛风 患 lO 正常 .但 通过 
i Ne 对 选择 药物 及 鉴别 尿 路 了 永 酸 结 
:正常 饮食 24 小 时 尿 配 排出 在 600mg 以 下 
液 检 查 急性 期 如 躁 、 潜 
进行 人 篇 振 光 显 旨 镜 检查 .于 




















立 
对 高 
澡 










大 关节 肿 虫 时 










取 清 红 
折光 的 针 形 
的 队 性 分 析 甸 阁 载 
助 .让 细 胞 计数 一 般 在 1000 一 7000 之 间 ,可 达 350 000, 让 要 
是 分 叶 核 粒 细胞 。 有 时 洁 注 








wi 
去 名 4 





第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


(四 ) X 线 检查 早期 急性 关节 炎 除 软组织 肿 j Wh 
节 显 影 多 正常 ,反复 发 作 后 才 有 骨 质 改变 ,首先 为 关节 
缘 破 坏 , 关 节 面 不 规则 ,关节 间隙 狭窄 ,病变 发 展 be 骨 
下 骨 质 及 骨 骨 内 见 痛 风 石 沉积 , 骨 质 呈 涂 孔 样 缺损 ,无 论 
缺损 范围 大 小 ,其 边缘 均 锐利 ,缺损 呈 半 圆 形 或 
上 骨 质 边缘 可 有 肯 质 增生 反应 。 

(五 ) 双 能 CT 为 2 个 X 线 放射 管 ,在 两 种 不 同 能 量 
水 平 获得 两 组 组 织 图 像 后 进入 CT 站 的 处 理 。 不 同 的 组 织 
对 和 X 线 能 量 衰减 有 其 特性 ,以 此 来 区 分 组 织 的 类 下 EE 
CT 优势 是 通过 组 织 的 化 学 成 分 不 同 导致 的 对 不 | 
X 线 吸收 差别 ,以 此 区 分 不 同 的 组 织 。 因 此 双 f 
异 显示 组 织 与 关节 周围 尿酸 盐 结 晶 。 有 助 于 ; 
诊断 和 评价 降 尿 酸 治疗 疗效 。 文 未 彩 图 22-17-: 
为 尿酸 盐 沉 积 物 。 对 痛风 石 的 诊断 提供 时 

















连续 绝 形 ， 































7 
中 绿色 即 
影像 学 证 据 。 








图 22-17-3 





绿色 为 双 能 CT 显示 的 尿酸 盐 结 晶 沉 积 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

中 年 以 上 男性 .突然 发 生 足 第 躁 、 腾 
节 红 、 肢 、 热 \ 痛 ,第 或 不 佳 血 鼠 二 
能 。 如 秋水 仙 伺 治疗 有 特效 
找到 尿酸 下 绩 凯 引 
于 本 病 表 现 
涂 断 : 





处 单 关 
芭 注 风 \ 可 
液 愉 在 













裔 六 诊断 。 一般 诊断 并 不 | 
样 化 ,有 有 时 症状 不 典型 , 尚 沿 考 } 








多 见于 青 、 中 年 女性 .好 发 于 于 





所 肖 指 间作 \ 关 节 和 和, 曲 等 关节 ,位 明 # :十 引 起 
。 在 慌 性 关 上 反复 急性 发 作 , 努 与 判 风 汇 





党: 但 大风 不 人 有 








的 类 风湿 因子 或 抗 CCP 抗体 
Rid " 义 线 示 关节 面 将 二 








风 虱 辫 孔 伴 缺 损人 
(3) 人 与 从 
易 与 化 腑 性 关节 炎 或 创伤 


栓 


炎 混 少 , 但 后 两 
花 不 饥 , 滑 究 液 检查 无 展 前: 创伤 性 关 六 灾 ? 





人 站 有 较 重 


2668 


受伤 史 , 化 脓 性 关节 炎 滑 缆 液 内 含 大 重 白细胞 ,培养 可 得 臻 
病菌 ,可 作 鉴 别 。 

(三 ) 蜂窝 织 炎 
呈 明 显 红肿 热 痛 , 如 忽视 关节 
织 炎 ,后 者 血尿 酸 盐 不 商 , 蝴 ; 
症状 更 为 突出 ,而 关节 交 靖 往 
诊断 。 

(四 ) 假 性 痛风 ”为 关节 软骨 钙化 所 致 ,大 多 见 于 老年 
人 ,以 膝 关节 最 常 累及 ,急性 发 作 时 症 lo 风 , 但 血尿 
屋 盐 不 高 ,关节 消 含 盐 结 唱 或 为 磷 灰 白 ， 
X 线 片 示 软 骨 钙 化 。 

(五 ) 银 悄 病 ( 牛 皮 
及 远 端 指 间 关节 , 伴 
端 骨 质 吸收 , 铂 能 关 刷 革 


痛风 急性 发 作 时 ,关节 周围 软组织 党 
i tp 
全 身 
点 别 不 准 












eh 








常 为 不 对 称 性 并 常 累 


癣 ) 关 节 炎 
破损 残疾 ,关节 间隙 增 宽 , 趾 ( 指 ) 
累及 , 伴 有 血尿 酸 增高 者 约 占 
20%% ,与 痛风 不 易 区 别 , 但 该 病 伴 典型 皮 损 , 且 HLA-B27 







大 多 阳性 可 作 监 别 。 

(六 ) 其 他 关节 炎 
征 相 鉴别 ,慢性 期 则 宕 与 肥 大 
节 炎 的 后 遗 证 鉴别 。 典 型 的 急性 发 作 史 ,高 嗓 叭 饮 
发 作 , 血 尿酸 检查 等 有 助 鉴别 诊断 。 





和 性 期 需 与 红斑 狼 郊 、Reite 
性 关节 病 、 创 伤 性 及 化 脓 性 关 
食 诱发 





防治 

本 病 的 防治 ,不 论 原 发 
起 者 外 ,大 多 缺乏 病 
da 





发 性 或 继 发 性 ， a > 数 由 于 地 

,因此 尚 不 能 根治 。 临 床 ; 
QD 尽快 终止 急 es 节 炎 发 作 ;@@ 防 目 
酸 血 症 , 防 治 尿 酸 盐 沉 积 于 肾脏 、 
防止 尿酸 籽 结 石 形成 。 











tn 
一 起 应 休息 至 关节 病 级 解 72 小 时 后 才 可 恢复 活动。 
io dd j、 秋 水 仙 碱 和 糖 皮 
. 物 。 少 部 分 人 对 非 
有 秋水 对 不 能 














体 抗 炎 不 耐 受 或 无 效 
耐 受 上 述 治疗 或 彤 功能 
疗 越 早 越 好 ,早期 ; 
症 不 易 控 制 。 
劳 逸 结合 。 常 用 药物 丰 以 下 儿 种 : 

1 秋水 他 破 2 名作 发 人 ap 
剂量 与 中 疆 齐 5. 收 卓 前 推荐 应 用 章 基 是 0. 5mg 每 上 
3 次 口服 。 如 在 痛风 发 作 最 和 吕 内 即 用 秋水 仙 磊 有 效 
率 约 为 90 冯 ,发 作 12- 21 内 使 用 有 效率 为 75%% 左 有 有， 
如 超过 24 小 时 效果 难 济 。 胃 肠 道 反应 过 于 We 可 将 此 
药 1~ 2mg 六 于 206ml 尘 理 盐水 中 ,于 5 2 
静脉 滴 注 ,但 应 注意 勿 使 药物 外 湿 。 视 病情 害 要 6~-8 小 时 
有 为 不 宜 超 过 
3mg。 由 于 临床 疗效 电车 i 

治疗 .有 动 于 鉴别 诊断 
水 仙人 磊 0 


或 过 敏 ,可 选 片 































肥 复 发作 


见 不 良 反应 包括 涉 





~— jmg/d 


和 灾 水 伸 斌 











此 `\ 腹 因 、 腹 海 等 则 肠 道 不 适 及 血 白 草 胞 减少 .再 生 障碍 性 
贫血 、 肝 功能 异常 肾脏 损害 、 脱 发 . 山 无 力 等 。 

2. 非 当 体 抗 炎 药 “通过 抑制 环 气 化 酶 以 减少 花生 四 
专 酸 代谢 为 前 列 腺 索 、 前 列 环 素 、 血 纶 迷 等 炎 性 介质 ,从 而 
改善 关节 、 滑 膜 的 充血 、 渗 :反应 ,以 达到 控制 关节 
肿 、 泣 的 目的 。 这 类 药物 品种 众多 .此 结构 . 药 代 动力 学 也 
不 尽 相 同 。 由 于 此 物 可 抽 制 窒 菇 膜 的 前 列 腺 素 的 合 
成 ,因此 服用 后 会 出 现 央 肠 道 不 良 反 应 .甚至 引起 胃 肠 道 炎 
钙 、 穿 孔 或 出 血 。 久 服 后 会 引起 惨 间 质 损害 。 其 他 不 良 反 
应 包括 肝 功 能 受 损 .白细胞 减少 .过 敏 . 诱 发 哮喘 等 。 常 用 
药物 ， 

(1 吗 唆 美 注 :对 缓解 关节 有 种 冯 有 良 效 。 日 量 为 75 一 
150mg. 分 3 次 服 。 胃 肠 道 反应 较 多 。 届 同类 结构 的 还 有 
千林 酸 ( 奇 诺 力 ) 、 阿 西 美 六 。 前 者 较 适用 老年 患者 及 肾 功 
能 有 损害 者 。 

(2) 布 洛 芬 :疗效 好 ,不 良 反应 少 ,是 常用 于 治疗 关节 
肿 痛 的 药物 。 每 日 剂 基 为 1.2 一 3.2mg. 分 3~4 次 服用 。 
芬 必得 系 共 绥 释 剂 . 服 法 为 500mg. 每 日 2 次 。 

《3) 双 握 芬 琶 :每 日 总 量 为 7 5 一 150mg. 分 3 次 服用 。 
除 轩 肠 道 不 良 反 应 外 . 偶 可 出 现 一 过 性 转 氮 酶 升 高 及 

























《4) 美 洛 昔 康 : 婚 达 到 治疗 效 级 又 使 不 良 反应 降低 。 
每 日 7.5 一 15mg. 分 1 一 2 次 服用 。 

(5) 选择 性 环 氢化 酶 异 构 体 CON-2 抑制 剂 ( 昔 布 类 抗 
火药 ) :对 胃 肠 用 少 . 对 磺胺 过 饿 者 禁用 。 服 用 时 需 
注意 对 心血 管 系统 的 影响 ， 塞 来 此 布 200mg 口服 每 日 
1 入 

(6) 糖 皮 质 激素 :对 病情 较 重 或 因 对 上 述 药 物 无 法 耐 
受 . 或 肾 功 能 不 全 ,或 需 救 急 等 情况 .可 短期 用 糖 皮质 激素 
治疗 。 长 期 服用 激素 易 加 亚 糖 尿 病 、 训 血压 等 并 发 症 。 

(二 ) 慢性 期 及 间隙 期 治疗 ”为 了 预防 痛风 急性 发 作 ， 
防止 各 种 并 发 症 的 发 生 .在 此 阶段 仍 须 积极 治疗 。 

1. 一般 处 理 ”饮食 管理 很 重要 .应 避免 进食 高 味 叭 食 
物 如 动物 内 脏 ` 委 黎 海味. 贝 妈 等 ; 鱼 虾 类 ,内 类、 豌豆 、 沙 
菜 等 也 含 一 定 明 呆 叭 ;蔬菜 ,水 果 、 牛 奶 , 鸡 则 少 含 最 
怜 。 建 议 年 轻 人 少 饮 含 糖 饮料 ,因为 含 精 饮料 富 含 果糖 , 果 
桩 通过 加 速 降解 噶 哈 核 苷 酸 和 叱 哈 合成 :促使 TP 分 解 为 
AMP; 在 肝脏 通过 ATP 硫酸 化 .磷酸 的 消耗 限制 了 ATP 
从 AMP 的 再 生 。 通 过 下 述 途径 和 机 制 增加 了 血尿 酸 。 严 
作成 酒 ,尤其 是 啤酒 、 性 酒 。 已 有 流行 病 滑 查 和 分 
饭 证 明 , 适 基 人 饮用 红 和 葡萄 酒 ,酸奶 ,牛奶 ,进食 要 桃 可 降低 血 
永 酸 。 严 格 的 饮食 控制 只 能 使 血尿 酸 下 降 1~2mg dl。 故 
目前 多 限制 高 叶 叭 食物 ,鼓励 低 哇 叭 饮食 以 综合 防治 。 肥 
者 必须 减少 热 民 的 摄 入 同时 降低 体重 ; 宜 多 饮水 以 利 
灰 酸 排出 :每 下 尿 虹 在 2000ml 以 上 : 旧 用 抑制 尿酸 排泄 的 
































好- 让 2 [有 : 了 4 全 I i 3 
久 开 过 度 劳 毗 、 紧 张 、 受 
冷 , 噶 


第 十 七 章 ”痛风 与 高 尿酸 血 症 


2. 降低 血尿 酸 药 物 的 应 用 ”在 经 饮食 控制 血尿 酸 浓 
度 仍 在 7 一 Smgy/dl 以 上 合并 心血 管 疾病 或 高 危 人 群 者 ;每 
年 急性 发 作 在 两 次 以 上 者 ;有 痛风 石 或 尿酸 盐 沉 积 的 义 线 
证 据 者 ;有 浓 结 石 或 肾 功 能 损害 者 ;血尿 酸 浓度 在 9mg/dl 
以 上 者 : 均 为 应 用 降 血尿 酸 药 物 的 指 征 。 用 药 后 如 能 使 血 
尿酸 维持 低 于 6mg/dl 水 平 . 常 可 防止 痛风 急性 发 作 , 消 解 
痛风 石 形成 知 降 低 血 尿酸 小 于 5mg/ dl 水 平 ,减轻 肾脏 损 
害 。 抗 高 尿酸 血 症 的 治疗 有 促进 尿酸 排泄 和 抑制 尿酸 合成 
两 组 药物 。 此 两 组 药物 均 无 消炎 止痛 作用 . 且 在 使 用 过 程 
中 有 动员 尿酸 进入 血液 循环 . 诱 致 急性 关节 炎 发 作 的 可 能 。 
因此 不 宜 在 急性 发 作 期 应 用 .党 等 待 急性 发 作 后 1 一 2 周 后 
开始 降 尿 酸 治疗 。 降 尿酸 药物 治疗 应 从 小 剂量 开始 , 视 患 
者 情况 逐步 增加 。 以 别 味 醇 为 例 , 从 50 一 100mg qd 开始 服 
用 .1 一 2 周 后 增加 50 一 100mg。 这 样 治疗 方案 可 以 避免 血 
尿酸 急剧 下 降 , 导 致 组 织 和 关节 周围 尿酸 盐 结 卓 溶 解 .从 而 
诱发 医 源 性 急性 痛风 性 关节 炎 发 作 。 在 选用 哪 一 种 药物 
上 上 . 常 根据 患者 肾 功能 及 24 小 时 尿酸 排出 量 决 定 。 每 日 排 








































出 尿 长于 600mg 者 ,选用 促进 尿酸 排泄 药 ;在 血尿 酸 0- 一 
明显 增高 及 痛风 石 大 量 沉积 的 患者 .也 可 两 者 合用 .有 使 血 | 


尿酸 下 降 及 痛风 石 消退 作用 。 
排尿 酸 药 目前 常用 的 有 以 下 三 种 ， 
(1) 丙 磺 舒 (probenecid. 羧 茉 磺 酸 ): 主要 抑制 肾 小 管 
对 尿酸 的 再 吸收 而 致 利尿 酸 作 用 。 为 防止 尿酸 自 肾 脏 大 量 
排出 时 有 引起 肾脏 损害 及 肾 结 石 的 副作用 ,应 用 此 药 需 小 
剂量 开始 . 初 用 0.25g 每 日 1 次 .逐步 增 至 0. 5g 每 日 3 次 ， 
最 大 剂 误 










(2) 磺 吡 酮 (sulfinpyrazone) :是 保 太 松 的 衍生 物 ,可 抑 
制 肾 小 答 尿 酸 的 再 吸收 ,排尿 酸 作用 较 丙 磺 舒 强 ,和 白 小 剂量 
开始 .50mg 每 日 2 次 , 渐 增 至 100mg 每 日 3 次 ,每 日 最 大 
剂量 为 600mg。 与 两 磺 舒 合用 有 协同 疗效 。 此 药 对 胃 黏 膜 
有 刺激 作用 . 淡 疡 病 患 者 慎 用 。 

(3) 茶 省 马龙 (benzbromarone) : 为 强 有 力 利尿 酸 药 ， 
25mg 每 日 一 次 .逐渐 增 至 每 日 100mg, 在 排尿 酸 药 物 治疗 
过 程 中 . 须 同时 口服 碳酸 氧 钠 每 日 3 一 6g 以 碱 化 尿 液 ,并 多 
饮水 ,保持 每 日 尿 量 在 2000ml 以 上 .以 利尿 酸 排出 。 毒 性 
作用 较 少 .常见 有 胃 肠 道 反应 ,皮疹 、 肝 功能 受 损 等 。 

抑制 尿酸 合成 药物 包括 别墅 醉 (allopurinol 和 非 布 索 
坦 (febuxostat) 。 别 呆 醇 能 抑制 黄 呵 哈 气 化 酶 活性 ,使 次 黄 
嘎 聆 和 黄 哇 聆 减 少 转化 为 尿酸 。 其 本 身 则 可 在 人 体内 渐渐 
氢化 生成 易 溶 于 水 的 异 黄 号 哈 (oxipurinol) 经 尿 液 排出 。 
漠 基 为 100mg 每 日 1~~3 次 ， 凯 川 剂 基 。 药 
物 合用 时 可 加 强 疗 效 , 但 一 般 不 可 问 时 联 用 。 个 别 患 者 可 
有 发 热 . 过 敏 性 皮疹 、 腹 病 、 腹 演 、 中 细胞 及 血小板 减少 .其 
耐用 功能 损害 等 副作用 , 停 一 般 均 能 恢 
复 。 信 说 注 意 偶 有 发 生 琵 用 3 

上 前 研究 发 现 别 吧 
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第 二 十 二 篇 





B* 5801 阳性 密切 相关 .有 条 件 者 应 在 用 药 前 进行 该 基因 
检测 .阳性 者 应 尽量 避免 服用 。 用 药 期 间 也 可 发 生 尿酸 转 
移 | 性 痛风 发 作 ， 肾 功 能 不 全 时 应 减 量 应 用 。 
坦 抑制 氧化 型 和 还 原型 黄 嗓 叭 还 原 酶 .从 而 减 
,已 有 2 项 大 型 RCT 研究 证 实 ,与 别 嘎 豆 人 
持 血 尿酸 水 平稳 定 , 降 痛风 石 速 : 率 更 快 200 
批准 上 市 ， 2009 年 FDA 批准 非 布 索 坦 治疗 ee 
这 也 是 近 40 年 FDA 批准 的 第 一 个 用 于 治疗 痛风 的 药物 。 
常用 药物 剂 曼 80~~120mg 每 日 1 次 口服 。 

3. 其 他 ”有 A 级 循 证 学 证 据 表明 维生素 C 有 促进 尿 

酸 排泄 作用 ,连续 2 个 月 每 天 摄取 维生素 C500mg, 血 尿酸 
可 减少 0. 5mg/dj。 此 外 ,中 药 制剂 也 有 一 定 效果 。 
压 、 和 冠 心 病 , 糖 尿 病 , 肥 胖 症 、 尿 路 感染 、 肾 功 
或 并 发 症 者 , 须 进 行 对 症 治 疗 。 亦 可 考虑 使 
用 所 沙 坦 、 揽 筑 地 平等 降 压 药物 和 他 汀 类 、 贝 特 类 等 降 脂 药 
物 。 关 节 活 动 困难 者 须 予 以 理疗 和 锻炼 。 痛 风 石 破 淡 成 瘘 
管 者 应 予以 手术 刊 除 。 

(三 ) 无 症状 高 尿酸 血 症 的 治疗 ”各 家 意见 不 一 。 一 
局 般 认 为 血尿 酸 盐 的 浓度 在 8 一 9mgydl 以 下 的 无 症状 者 暂 
不 需 药 物 治疗 ， 但 应 避免 过 食 ( 特 别 是 高 呆 哈 饮食 ) 、 融 酒 、 
过 劳 、 创 伤 及 精神 紧张 等 诱 臻 急性 发 作 的 因素 ,密切 随访 观 
终 。 血 尿酸 超过 9mg/dl, 有 脏 损害 、 肾 结石 心血 管 不 良 
事件 者 ,应 给 予 治疗 。 

(四 ) 继 发 性 痛风 的 治疗 ” 除 治疗 原 发 疾病 外 ,对 痛风 
的 治疗 原则 同 前 述 , 降 低 血 尿酸 以 别 嗓 醇 为 首选 ,由 于 尿酸 
生成 和 排出 较 多 ,排尿 酸 药 易 加 重 肾 脏 负 担 而 不 到 。 


【达标 治疗 和 治疗 中 需 注 意 问 题 】 
已 有 临床 观察 和 多 项 RCT 研究 已 经 证 实 ,积极 降 尿 酸 
治疗 对 是 首 是 有 利 的 , 当 自 尿酸 水 平 低 于 6mg/dl 时 可 以 
少 首 风 发 作 次 数 : 当 血尿 酸 水 平 下 降 至 Te di 以 下 时 ， 
© 缠 小 狂风 在. 些 至 消除 痛风 石 。 re 时 成 为 目 
全 依据 。 对 于 有 有 痢 风 右 ， 村 续 
性 狂风 性 和 f 类 上 者 ,建议 按 上 述 pe 要 求实 现 达 
标注 并 










































目前 存在 的 问题 是 降 尿 酸 治疗 不 规范 ,表现 为 关节 疼 
痛 时 治疗 ,不 痛 时 不 治疗 ;治疗 计 药 物 剂量 不 足 , 血 尿酸 浓 
度 未 达到 6mg/dl 以 下 : 仅 潢 足 于 临床 不 发 作 ， 未 消除 痛风 

五 或 关节 周围 组 织 尿 酸 盐 结晶 库 ,慢性 炎症 或 发 作风 险 
仍 存在 。 故 强调 坚持 达标 治疗 、 ed 降 尿 
酸 治疗 和 实现 达标 治疗 中 ,最 主要 的 风险 是 诱发 医 源 性 痛 
风 性 关节 炎 发 作 。 are 

节 炎 发 作 , 降 尿 酸 药 物 治疗 应 从 小 剂 熏 开 始 逐 渐 增 加 . 避 
血尿 酸 浓度 急剧 波动 。 me 
量 秋水 仙 破 (0. 5 一 lmg/d) ,预防 急性 改作。 从 现 有 的 文献 
资料 和 我 们 的 临床 经 验 ,联合 治疗 不 良 反应 小 ， 患者 依从 
性 好 。 


【预后 】 

如 能 改变 不 良 饮食 ,生活 习性 ,及 早 诊断 ,及 时 治疗 ,大 
多 数 患 者 如 同 正 常人 生活 .工作 。 人 慢性 期 合并 有 痛风 石 串 
者 , 需 加 强 宣教 ,强调 达标 治疗 和 综合 治疗 ,只 有 这 样 才能 
缩小 痛风 石 ,减少 体内 尿酸 库 , 改 善 关 节 功能 和 肾 功能 , 预 
ee 疗 并 发 症 ,提高 患者 生活 质量 。 若 不 治疗 或 伴 发 心 

管 疾病 糖尿病, 其 他 肾病 ,这 不 仅 加 重 关 节 内 的 病理 进 
ee 心 功能 恶化 ,而 使 日 常生 活 能 力 下 降 
甚至 或 危及 生命 。 
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淀粉 样 变 病 (amyloidosis) 是 多 种 原因 引起 的 一 组 临床 
症候 群 ,其 特点 为 淀粉 样 蛋白 物质 在 组 织 中 沉积 ,可 以 沉积 
在 局 部 或 全 身 , 皮 肤 、 脂 肪 肌肉、 关节, 心脏 ,肾脏 、 消 化 道 、 
内 分 沁 腺 、 肝 脾 等 均 可 沉积 。 病 程 可 呈 良 性 或 恶性 ,病因 分 
为 原 发 性 和 继 发 性 , 继 发 性 病因 可 能 是 自身 免疫 病 , 慢 性 炎 
症 性 疾病 ,遗传 病 或 肿瘤 ,其 症状 决定 于 原 有 疾病 及 淀粉 样 
物质 沉积 的 部 位 和 沉积 量 。 

淀粉 样 物质 主要 是 多 糖 蛋白 复合 体 .在 光 镜 下 呈 无 定 
形 的 均匀 的 嗜 伊 红 性 物质 ,用 刚果 红 染 色 偏光 镜 观 察 可 见 
特异 的 苹果 绿色 荧光 放射 ,电镜 下 可 见 两 种 不 同 的 结构 ,一 
种 为 主要 成 分 为 大 小 约 10nm 的 原 纤维 , 另 一 为 切面 旦 五 
角形 中 空 的 杆 状 物质 (P 成 分 ), 后 者 的 化 学 物理 特性 在 所 
有 的 淀粉 样 变性 中 都 是 一 致 的 , 原 纤维 则 由 多 肽 链 组 成 ,在 
血清 中 是 以 可 溶性 前 体形 式 存在 ,在 组 织 中 转化 ,沉积 为 淀 
粉 样 覃 白 的 机 制 尚未 明确 。 


【临床 表现 】 
下 面 介绍 AL 型 淀粉 样 变 病 、AA 型 淀粉 伴 变 病 及 老 
年 性 淀粉 样 变 的 临床 表现 。 


(一 ) AL 型 淀粉 样 变 病 此 型 淀粉 样 变 病 最 常见 。 
AL 型 深 粉 样 纤维 看 白 是 从 免疫 球 玛 自 轻 链 衍生 、 病 因为 
原 发 性 淀粉 样 变 或 多 发 性 骨髓 辣 及 巨 球 蛋 白 血 症 相 关 性 ; 
粉 样 变 ,两 者 浆 细胞 增生 都 很 明显 , 演 粉 样 亚 白 可 沉积 于 
再 \ 心 . 脾 、 淋 巴结 、 跪 急 带 、 关 节 、\ 周 固 神 经 和 皮肤 。 

临床 表现 以 心脏 内 及 为 主 , 常 有 心脏 扩大 \ 心 律 拓 党、 
传导 阻 浅 , 可 呈 缩 窗 性 心肌 病 表 现 ,晚期 常 因 心 力 诊 癌 死 






























亡 ,对 洋 地 黄 向 感 ,可 臻 又 死 , 故 一 般 不 用 。 和 冠状 动脉 
AL 沉积 可 导致 心绞痛 与 心肌 梗死 。 最 近 研 究 发 现 心血 管 





磁 共 振 能 显示 心脏 淀粉 样 变 的 特征 ,因而 能 早期 协助 诊断 

心脏 淀粉 样 变 。 舌 常 巨 大 ,以 致 语言 不 清 ， 和 
人 仰 转 时 因 蕊 舌 后 坠 发 寻 声 。 消 化 道 受 累 
肠 梗阻 。 侵 及 神经 [时 在 
要 和 感觉 异常 或 消失 .可 有 腕 管 综合 征 .也 可 时 
运动 神经 而 麻 烙 :省 粉 样 蛋白 沉积 在 血管 玖 .血管 灾 得 用 


















吕 玲 ” 沈 稚 育 





而 翁 硬 ,失去 弹性 ,因而 对 体位 调节 反应 性 差 , 易 出 现 体 位 
性 低 血 压 。 皮 肤 争 袜 处 常 有 各 种 浸润 病变 , 易 出 现 紫 壮 及 
色素 沉着 。 此 外 , 肝 、 脾 肾上腺、 甲状 腺 等 均 可 累及 ,有 时 
影响 凝血 因子 蔷 的 功能 ,从 而 易 致 出 血 。 
(二 ) AA 型 淀粉 样 变 病 45%% 的 淀粉 样 变 属于 此 类 
型 。AA 型 淀粉 样 蛋白 来 源 不 明 , 最 常见 于 慢性 感染 性 疾 二 
病 及 自身 免疫 病 ; 以 往 多 见于 肺结核 脓 胸 、 骨 和信 炎 、 肺 脓 | 
肿 、 支 气管 扩张 ,化脓 性 支气管 炎 等 。 近 年 来 多 见于 类 风 “一 一 
湿 关 节 炎 、 原 发 性 干燥 综合 征 、 慢 性 溃疡 性 结肠 炎 、 划 性 
肾 备 肾炎 等 。 也 可 见于 遗传 性 疾病 和 恶 如 恶性 淋 
巴 瘤 ,淋巴 网 状 细胞 肉瘤 等 。 本 病 挫 及 以 肾 、 肝 、 脾 为 主 。 
肾病 变 的 早期 表现 为 凤 脏 增 大 、 佛 白 尿 、 必 人 
久之 可 呈 肾 病 综 合 征 , 最 后 好 缩小 致 肾 功能 总 剖 . 有 时 可 发 
生 肾 小 管 性 酸 中 毒 、 肾 性 尿 崩 症 、 糖 尿 及 高 印 血 症 。 肝 脾 果 
及 时 可 有 肝 脾 肿 大 和 肝 功 能 异常 。 尚 有 少数 可 累及 心脏 及 
肾上腺 。 
(三 ) 老年 性 淀粉 样 变 。 老 年 人 尸检 时 常 发现 组 织 中 
有 与 刚果 红 相 结合 的 物质 ,最 多 见于 心脏 .也 可 在 脑 和 胰腺 
等 处 发 现 。 近 年 来 从 心室 肌 分 离 的 SCA 与 血清 甲状 腺 素 
结合 前 白 醒 白 (TBPA) 有 相同 的 氨基 酸 顺序 ,提示 其 























放 体 
物 可 能 产生 于 远 处 ,由 于 某 种 未 明 的 原因 而 沉积 于 心脏 . 共 
发 病 机 制 与 AA、AL 有 所 不 同 。 

(四 ) 其 他 ”如 在 一 些 内 分 泌 肿 交 ` 皮 肘 病 变 等 所 见 的 








淀粉 伴 变 性 。 和 者 中 发 现 正中 神经 
和 产生 腕 管 综合 征 ; 在 严重 的 关节 病变 部 位 ,从 七 
天 . 滑 叶 或 思 者 直肠 活检 中 发 现 淀粉 样 变性 蛋白 ,为 包含 
及 微 球 蛋白 单 体 或 双 体 . 系 与 血 透 相关 的 淀粉 样 变性 ， 本 
病 还 多 见于 老年 2 型 糖尿 病 患 者 胰腺 中 。 


彼 增 厚 的 腕 



















【诊断 】 
主要 根据 病变 部 位 活检 来 诊断 、 必 生 最 虚 肤 。 册 称 、 棒 
眼 、 直 肠 和 民 链 等 处 组 织 经 刚果 红 染 色 _ 用 






用 活 忆 





皮下 了 脂肪 穿刺 吸引 活检 可 得 更 高 的 阳性 | 
诊断 有 较 大 带 助 .但 易 计 发 出 血 . 尚 需 诈 和 慎 。 应 用 高 链 酸 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


钾 盐 消除 刚果 红 染 色 的 方法 可 鉴别 AA 或 AL(AA 能 被 
消除 .AL 则 否 )。 可 用 免疫 组 化 法 区 别 活检 材料 淀粉 样 
变性 的 化 学 类 型 ,如 使 用 对 各 种 不 同 种 类 成 分 的 抗 血 清 . 
对 活检 标本 进行 免疫 荧光 和 免疫 过 氧化 酶 染色 等 检查 . 
但 特异 性 较 差 。 目 前 质谱 分 析 和 质谱 成 像 分 析 能 弥补 该 
方法 的 不 足 。 














【防治 

目前 对 各 型 淀粉 样 变 病 尚 缺乏 特异 有 效 的 治疗 。 因 为 
太 多 数 淀粉 样 并 发 病 相 对 缓慢 ,对 各 类 型 的 淀粉 样 变 绰 白 
的 治疗 重点 是 降低 淀粉 样 
保护 , 蔡 代 和 支持 治疗 。 

(一 ) 常用 治疗 和 治疗 药物 

1 AAA 淀粉 样 变 的 治疗 关键 是 积极 治疗 诱发 本 病 的 
原 发 疾病 。 如 某 些 慢性 化 肤 性 感染 病灶 或 结核 灶 切 除 . 慢 
性 炎症 性 疾病 给 予 敏感 有 效 的 抗 感染 药物 治疗 ,可 使 本 病 
停止 发 展 和 好 转 ;类 风湿 关节 炎 为 慢性 炎症 性 疾病 .最 近 观 
察 发 现 肿瘤 坏死 因子 a4TNF-o) 抑 制剂 在 减轻 类 风湿 关节 
炎 的 炎症 反应 同时 .可 以 减少 肾 淀粉 样 变 。 

2. 标准 AL 治疗 是 口服 美 法 仑 ( 茶 丙 氨 酸 氨 芥 ) 和 汉 
尼 松 。 美 法 仑 为 煤化 剂 ,能 抑制 肿瘤 细胞 和 增生 迅速 组 织 
的 细胞 核 分 黎 。 裙 皮质 激素 具有 抗 炎 和 免疫 抑制 作用 .此 
疗法 对 改善 临床 症状 及 器 官 功能 不 明显 ,患者 的 中 位 生存 
期 仅 延长 13 一 17 个 月 。 

3, 大 剂量 静脉 美 法 仑 合并 自身 外 周 血 干 细胞 移植 能 
有 效 改 善 AL 患者 的 临床 症状 和 器 官 功能 ,并 有 效 延 长 患 
者 中 位 生存 期 。 但 是 心脏 明显 受累 患者 疗效 不 佳 ,治疗 死 
亡 率 在 10% 左 右 ,因此 ,该 疗法 适用 于 一 般 情 况 较 好 .心脏 
受累 较 局 限 的 患者 。 对 于 心脏 明显 受累 ,年 龄 大 于 50 岁 并 
有 两 个 以 上 器 官 受 些 的 患者 不 推荐 应 用 。 

4. 秋水 仙 碱 对 家 族 性 地 中 海 热 引起 的 AA 淀粉 样 
变 有 积极 的 预防 作用 ,但 对 其 他 AL、AA 治疗 效果 不 
月 自 。 


5. 近年 来 有 人 试用 生长 抑 索 ,但 其 疗效 亦 不 确切 。 














(二 ) 器 官 功能 的 保护 和 蔡 代 ”支持 治疗 和 对 证 疗法 
有 助 于 延长 存活 期 ,对 心 . 肾 受累 者 ,合理 使 用 利尿 药 可 改 
善 功能 ,发 生 肾 衰竭 者 .可 采用 血液 或 虱 膜 透析 和 肾 移 植 等 
肾脏 替代 治疗 。 加 强 支持 疗法 ,纠正 营养 不 良 ; 维 持 水 ` 电 
解 质 平衡 及 循环 血 容量 ;及 时 控制 感染 。 


【预后 】 

本 病 顶 后 较 差 , 有 临床 症状 者 存活 仅 3 一 5 年 ,出 现时 
过 合 征 者 存活 仅 1 年 左右 ,大 多 死 于 心 、 痛 变 渴 和 肺炎 等 
染 ,近年 经 肾 移 植 后 预后 已 有 好 转 。 影 响 预后 的 最 
未 是 心脏 受 架 。 局 限 性 者 则 寿命 不 受 影 响 。 
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第 十 九 章 大 骨节 病 


大 骨节 病 (Kashing-Beck disease， KBD) 是 一 种 以 软骨 
坏死 为 主要 改变 的 地 方 性 变形 性 骨 关 节 病 。 为 多 发 性 、 对 
称 性 侵犯 软骨 骨髓 ,导致 软 骨 成 骨 障 碍 .管状 骨 变 短 并 继 发 
变形 性 大 骨 关 节 病 。 


【流行 病 学 】 

本 病 为 严格 地 方 性 流行 病 ,此 病 仅见 于 中 国 、 俄 罗斯 和 
刘 鲜 北部 少数 地 区 。 我 国 流行 病 区 主要 分 布 在 东北 余 向 西 
南 的 宽带 状 地 区 ,包括 黑龙 江 \ 吉 林 \ 辽 宁 、 陕 西 .山西 、 甘 
卉 河南、 河北、 山东 、 青 海 、 四 川 .西藏 等 省 和 内 蒙古 自治 
区 。 流 行 病 区 旦 灶 性 分 布 .在 大 片 病 区 中 存在 孤立 的 健康 
屯 , 在 连 片 的 健康 区 中 可 存 有 孤立 的 发 病 村 。 流行 地 带 正 
处 于 东南 沿海 温 暧 ,潮湿 季风 区 与 西北 干旱 、 寒 冷 内 陆 的 交 
党 线 上 的 高 海拔 地 带 , 而 在 辽阔 的 平原 地 区 较 少 发 病 。 反 
吴 出 病 区 气 侯 、 气 象 学 自然 环境 特点 ,并 以 土壤 肥沃、 能 从 
事 农 耕作 为 前 提 。 虽然 成 年 人 也 可 发 病 ,但 多 发 于 骨 船 尚 
未 闭合 的 儿童 和 少年 。11~15 岁 年 龄 组 发 病 检 出 率 最 高 ， 
其 次 为 6 一 10 岁 年 龄 组 。 初 发 号 者 如 离开 病 区 ,症状 可 以 
减轻 或 延缓 病程 进展 , 轻 者 甚至 可 以 自 剑 。 如 重 返 病 区 , 病 
情 仍 可 继续 发 展 。 非 病 区 的 健康 者 迁 入 流行 病 区 后 也 可 得 
病 。 自 1849 年 发 现 本 病 以 来 ,大 骨节 病 呈 现 上 升 、 活 跃 与 
消退 相间 性 变化 趋势 , 且 各 病 区 间 显 著 不 同 。 但 从 总 体 病 
情 看 俄 岁 斯 病情 下 降 和 控制 在 前 ,随后 为 我 国 东部 地 区 ,有 
逐步 向 西部 推进 的 趋势 。 





【病因 和 发 病 机 制 】 

尚 无 定论 .主要 有 以 下 儿 种 学 说 : 

1. 粮食 中 镰刀 菌 污染 “在 病 区 的 粮食 中 污染 的 灸 刀 
菌 产 生 T-2 3 CT-2 toxin) .是 一 种 倍 半 黄 烯 化 合 物 , 主 要 
是 单 端 侈 答 族 锯 刀 菌 毒 迪 , 难 溶 于 水 , 易 溶 于 极 性 有 机 溶 
剂 ,性 质 稳定 有 广泛 的 生物 活性 。 通 过 污染 小 麦 . 面 粉 、 玉 
米 等 进入 人 体 , 抑 制 人 体内 细胞 .蛋白 质 的 合成 .干扰 能 量 
代谢 .上 脂 质 代 举 . 并 有 很 强 的 免疫 毒性 及 致 畸 和 致癌 和 作用、 
可 导 敏 芭 散 坏死 .软骨 细胞 退行 性 变 等 。 

















U9 
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2. 无 机 元 素 三 缺乏 ”认为 是 流行 病 区 缺乏 三 元 素 , 补 
充 硒 能 促进 干 髓 病变 修复 。 硒 及 其 化 合 物 是 一 种 抗 氢化 
剂 ,能 防止 细胞 膜 的 损伤 ,保持 细胞 膜 的 完整 性 和 稳定 性 。 
组 织 缺 硒 抗 氧 化 能 力 下 降 , 不 但 可 引起 细胞 膜 系统 的 氧化 
损伤 ,而 且 可 导致 蛋白 质 、 核 酸 及 自由 基 损伤 活性 
降低 ,胶原 蛋白 变性 等 。 有 人 认为 硒 对 T-2 毒素 有 后 抗 作 丰 
用 。 目 前 对 这 种 学 说 仍 有 和 争论。 另外 . 硒 缺 乏 还 可 使 巨 哄 















细胞 、T 细胞 .NK 细胞 免疫 功能 受 损 , 适 度 补 硒 能 逆转 这 “== 





种 作用 。 硒 还 能 影响 免疫 活性 细胞 揣 
受 体 、 转 铁 蛋 白 受 体 的 表达 。 
3. 饮用 水 “被 致 病 有 机 物 如 腐 殖 酸 、 胡 敏 酸 、 币 生物 、 
等 污染 以 及 饮用 水 缺 钼 ,\ 低 镁 、 少 三 可 能 都 是 大 骨节 病 
发 病 的 条 件 因素 。 微 小 病毒 B19 感染 可 能 与 大 骨节 病 有 
近年 发 现 大 骨节 病 具 有 家 庭 聚 集 性 。 国 内 调查 表明 大 
骨节 病 双亲 和 同胞 的 患 病危 险 度 比 非 血 缘 亲 属 高 3 一 4 倍 ; 
大 骨节 病 核 心 家 庭 子 1 代 患 病 有 家 庭 聚 集 性 ,不 但 受 轻 、 
中 .重病 区 类 型 的 影响 ,还 与 父母 亲 患 大 骨节 病 的 表现 型 有 
关 。 最 近 发 现 多 个 短 串联 重复 序列 (STR) 位 点 (D2S338、 
D2S305、D2S151、.D11S4149、D11S4094) 及 其 位 点 的 基因 和 多 
态 性 可 能 与 KBD 发 病 有 关 。 


些 受 体 如 白介素 -2 











【病理 】 
本 病 主要 侵犯 骨 关 节 系 统 . 尤 其 是 软骨 内 透明 软 凡 部 
分 。 病理 变化 可 分 为 
轻 度 ;在 悼 家 软骨 的 
洗 问 性 坏死 .但 关节 软 同 无 明显 变化 或 变化 轻微 、 
中 度 : 关 节 软 骨 出 现 近 氏 端 软骨 细胞 坏死 改变 .多 为 带 
状 坏死 .此 期 在 临床 和 共 绕 片 均 可 出 现 阳 性 改变 
的 关键 性 阶段 。 
重度 :关节 软 划 坏死 性 改变 产 重 
出 现 全 层 软 骨 坏 死 . 关 节 
在 临床 上 出 现 关 节 粗 大 嘛 Es 
现代 分 于 生物 学 技术 的 引入 和 应 用 ,发 现 大 肯 关 节 病 












是 防治 









裂 险 形 成 、 最 后 


1 人 
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第 二 十 二 篇 ”风湿 性 疾病 


除 有 软骨 细胞 深层 坏死 外 ,还 有 软骨 
化 现象 


细胞 过 度 凋 亡 和 去 分 





【临床 表现 】 
本 病 起 病 和 进展 多 较 缓慢 , 呈 急 性 或 亚 急性 过 程 者 仅 
占 3% 左 右 。 病情 可 分 为 工 一 鹉 期 。 第 工期 为 轻型 ,疾病 
早期 常 无 明显 症状 ,有 时 可 感觉 疲乏 及 四 肢 运 动 不 灵 活 , 特 
别 是 在 早晨 起 床 后 , 伴 关节 酸痛 和 感觉 异常 ,为 本 病 的 前 驱 
期 。 体检 可 发 现 指 、 腕 、 肘 、 膝 、 距 关节 有 触 痛 和 不 定时 的 挫 
发 样 摩擦 音 。 手 指 末节 轻 度 向 掌 侧 弯曲 , 尤 多 见于 示 指 。 
| 情 进 进 一 步 发 展 ,是 者 疲乏 和 关节 疾病 加 重 ,/ 小 腿 和 前 辟 
疼痛 , 尤 以 工作 和 行走 后 明显 ,四 肢 关 节 运 动 更 不 灵活 。 体 
手指 关节 或 膝 、 躁 关节 稍 增 粗 , 特 别 是 第 二 三、 四 指 
的 第 一 指 间 关 节 。 指 , 腕 . 肘 、 膝 、. 踩 关节 有 轻 度 伸展 和 屈曲 
困难 , 肘 关 节 不 能 完全 伸展 。 四 肢 关节 内 有 明显 而 恒定 的 
抢 发 样 摩 氛 音 。 手 \ 前 臂 及 小 腿 肌肉 轻 度 萎缩 。 可 胜任 一 
般 的 体力 劳动 。 患 者 并 可 有 轻 度 扁平 足 ,此 时 身高 尚 如 常 
。 此 为 本 病 的 第 工期 。 
至 第 卫 期 时 ， 患者 体力 进一步 减退 ,行走 不 便 , 只 能 胜 
| 任 帮 几 、 腕 、 肘 、 膝 、 躁 等 关节 活动 困难 伴 显著 疼痛 ， 
” 尤 以 膝 . 躁 e 节 症状 明显 ， 





































本 期 患者 常 有 一 定 程 度 的 短 指 
畸形 (图 22-19-1) ,手指 屈曲 困难 。 肘 关节 痉挛 性 屈曲 而 成 
E 转 有 显著 障碍 。 四 肢 肌 肉 明显 


明显 的 畸形 ,前臂 向 前 后 旗 
3 关节 常 因 关节 内 小 体形 成 而 可 发 生 突然 剧 痛 。 














病 患 者 两 手指 间 关 节 增 粗 变 形 








第 叶 期 时 ,患者 活动 困难 ,行走 时 
明 最 的 短 指 畸形 ;身材 矮小 ,可 时 身高 1m 左 


嘛 形 (|&| 22-19-2) 。 


3 现 典型 鸭 步 ,有 极 
左右 的 矮人 
双手 关节 pe 而 不 能 握拳 。 肘 关节 
三 上 则 极为 明显 。 四肢 肌 肉 极 缩 。 有 明显 的 磺 检 代 
而 师 所 进 ， 其 至 完全 衫 失 ; 知 力 发 育 











期 或 第 工期 时 ,如 能 总 
常 可 不 再 发 展 而 日 趋 恢复 。 


开 流 行 区 或 得 
至 第 工期 









图 22-19-2 大 骨节 病 
大 , 尤 以 下 肢 明显 


患者 四 肢 粗 短 ,关节 畸形 肿 


如 锋 板 不 继续 钙化 或 骨 化 ,范围 不 扩大 ,预后 仍 好 ， 达 第 下 
期 时 ,人 板 已 关 化 ,恢复 不 佳 。 本 病 对 生命 无 直接 威胁 , 硅 


命 可 如 常人 ,对 两 性 的 生殖 能 力也 无 明显 影响 ,但 严重 影响 
劳动 力 。 





【实验 室 检 查 】 

迄今 为 止 尚未 发 现 可 用 于 临床 诊断 的 单项 特异 的 指 
标 。 血 象 一 般 正常 ,可 有 生化 代谢 异常 。@ 串 者 血 、 尿 、 头 
发 的 硒 , 维 生 素 EE 和 谷 胱 甘 肽 过 氧化 物 酶 活性 等 偏 低 。 





@@ 血 浆 中 乳酸 脱 氢 酶 . 丙 氮 酸 迄 林 转移 酶 、 肌 F 激酶 、 
酸 脱氧 酶 和 碱 性 磷酸 酶 活性 增高 。 图 红细胞 膜 磷 
脂 总 量 减少 ,其 中 卵 磷 脂 明 显 减 少 、 神 经 人 备 脂 丰 增加 , 胆 固 
酬 /磷脂 及 神经 磷脂 / 卵 磷脂 比值 均 升 高 。 红 细胞 脆性 增 
加 、 流 动 性 降低 , 抗 氧化 和 抗 溶血 能 力 降低 ,红细胞 脂 质 过 
氧化 产物 增加 等 全 尿 中 尿 员 酸 、 尿 羟 哺 亿 酸 、 尿 黏 多 烽 及 
民 避 硫 增高 、 册 栈 减 少 。 这 些 生 化 代谢 改变 可 发 生 在 X 线 
改变 之 前 。 流 行 病 学 的 观察 证 实 ,在 流行 区 人 群 监测 中 可 
作为 早期 诊断 指标 之 一 ,并 作为 反 喘 病 情 活路 程度 的 参考 。 
肝 、 情 功 角 。 免 疫 功能 一 般 低 下 。X 线 检 








or6- 羟 本 











涂 大 多 在 正常 范围 
查 对 本 病 的 诊断 具有 重要 意义 ,特别 是 病变 早期 ,在 患者 尚 
无 明显 临床 症状 时 。 早 期 限于 干 髓 端 先 期 钙化 带 , 病 损 骨 
小 粱 结构 紊乱 , 骨 骨 关节 面 和 脑 骨 .指骨 远 端 骨 性 关节 面 的 
模糊 门 陷 硬化 和 毛 糙 不 浆 。 中 期 髓 核 与 干 包 端 明显 接近 ， 

发 生 干 角 早 融 合 。 晚 期 干 牧 完全 融合 ,党 指骨 明 



















【诊断 与 鉴别 诊断 】 

大 骨节 病 形 成 关节 畸形 及 侏 债 . 须 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

(一 ) 类 风湿 关节 炎 ”发病 年 龄 较 大 骨节 病 晚 ,多 在 
20 一 40 岁 。 早期 有 关节 疼痛 和 肿 大 , 常 呈 多 发 性 和 对 称 
性 ,可 伴 发 热 . 贫 血 等 。 在 疾病 晚期 ,可 呈现 关节 了 畸形 。X 
线 检查 示 关 节 面 模糊 不 清 , 关 节 腔 变 罕 ,关节 强直 等 。 但 无 
短 指 畸 形 。 

(二 ) 斧 偿 病 ”发病 年 龄 一 般 较 大 骨节 病 为 早 , 多 在 6 
个 月 一 3 岁 之 间 。 扁 骨 骨 骼 亦 有 明显 改变 ,如 方 头 和 胸廓 
隆 突 畸形 等 ,下 肢 长 骨 可 呈 妃 状 弯曲 。 血 钙 和 无 机 磷 明 显 
减低 。 X 线 检查 所 见 ,由 于 软骨 不 能 钙化 而 软骨 带 增 宽 。 
维生素 D 加 钼 剂 治疗 侈 偿 病 效果 明显 。 而 大 骨节 病 则 是 
骨 角 软骨 早期 钙化 。 

(三 ) 呆 小 病 ” 系 婴 幼 儿 四 肢 及 躯干 细小 , 除 骨 骼 发 育 
迟缓 外 ,智力 发 育 亦 有 障碍 。 此 外 尚 有 面 虚 黄 、 鼻 梁 宽 、 层 
厚 、 舌 大 外 伸 及 流 泛 等 特征 。X 线 表现 骨 化 中 心 出 现时 间 
及 由 卫 与 漳 二 全 从 的 时 间 效 让 六 晚 ,而 大 骨节 病 的 管状 骨 
粗 短 ,骨髓 与 骨干 您 合 时 间 提 前 。 

(四 ) 软骨 营养 不 良 “ 此 病 使 骨骼 发 育 迟 滞 , 手 足 短 
小 ,四 肢 关节 了 畸 形 , 亦 能 形成 侏 任 。X 线 表现 与 大 骨节 病 较 
难 鉴 别 。 但 本 病 发 病 一 般 较 大 骨节 病 早 ,在 2 岁 左右 。 

(五 ) 软骨 发 育 不 全 系 先天 性 疾病 ,在 出 生 后 或 乳 儿 
期 即 可 发 现 。 在 X 线 平 片上 示 革 上 或 骨 核 缺 乏 或 较 正常 
出 现 晚 。 大 骨节 病 骨 饰 出 现 的 时 间 正 常 .无 缺乏 骨 核 的 
征象 。 

(六 ) 原 发 性 骨 关 节 炎 两 者 在 X 线 和 临床 症状 方 
面 十 分 相似 。 但 青少年 多 发 大 骨节 病 . 手 和 足 的 病情 表 
现 有 特征 性 ,病理 上 软骨 细胞 的 坏死 从 饰 板 软 骨 和 关节 
软骨 的 深层 向 表层 发 : 导 关 节 病 ,发 病 年 龄 多 
在 中 年 以 后 ,以 洗 柱 、 膝 和 人 馈 重 关节 发 病 为 主 , 软 骨 
细胞 的 退 变 与 坏死 从 白板 软骨 和 关节 软骨 的 表层 向 深层 
发 展 。 


【防治 

(一 ) 预防 “根据 目前 对 本 病 病 因 学 说 的 认识 ,主张 开 
展 综合 性 预防 措施 .包括 : 

1. 防止 镰刀 菌 污染 

(1) 换 粮 : 病 区 居民 的 口粮 由 自 产 的 谷物 改换 国库 粮 












改 主 食 玉米 .小 麦 为 大 米 。 
(2) 改 耕 : 改 旱 田 为 水 田 ,有 条 件 地 区 退耕 返 林 、 还 牧 ， 
改 种 经 济 作物 。 


(3) 疏水 : 政 饮 用 水 质 可 用 加 药物 (如 在 饮水 中 加 入 商 
约 、 令 贷 、 石 理 或 草木 厌 浸 出 物 等 ) 改 水 和 净化 水 质 
(如 打 深 井 水 . 引 朱 水、 饮用 过 沥水 或 开水 等 )。 

(4) 护 粮 :通过 改善 收割 条 件 .提高 谷物 质量 ,减少 致 
病 物 质 进 入 人 体 . 降 低 发 病 率 。 具 体 措施 包括 在 谷物 收割 
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期 间 ,改善 农业 操作 ,提高 机 械 化 水 准 , 减 少 谷 粒 接触 土壤 
而 污染 的 机 会 。 提 倡 制 、 运 、 打 、 晒 四 快 。 严 格 控 制 入 库 谷 
物 的 水 分 在 15% 以 下 ,改善 贮存 条 件 等 .控制 粮食 中 T-2 
毒素 含量 在 100ng/g 以 下 。 

2. 补 硒 ”鉴于 流行 病 学 调查 及 实验 病理 研究 提示 大 
骨节 病 的 发 生 、 发 展 与 硒 摄 人 不 足 有 关 , 补 硒 已 成 为 群众 性 
预防 大 骨节 病 的 主要 措施 。 许 多 地 区 的 经 验 显示 补 硒 不 仅 
可 加 速 干 丢 端 病变 的 修复 .制止 病变 加 重 的 作用 ,而且 可 预 
防 大 骨节 病 的 新 发 。 

(二 ) 治疗 虽然 对 本 病 的 治疗 目前 尚 无 特效 疗法 ,但 
根据 对 本 病 病因 和 发 病 机 制 的 探讨 及 多 年 来 群 防 群 治 
验 ,总 结 出 一 些 药物 、 辅 助 疗法 及 手术 治疗 的 方法 ,以 缓解 
证 状 .延缓 和 阻止 病情 发 展 , 促进 骨 质 修复 和 改善 关节 
功能 。 

1. 药物 治疗 

(1) 硒 制剂 :常用 亚 硒 酸 钠 片 ,10 岁 以 下 儿童 每 周 服 
lmg,10 岁 以 上 儿童 每 周 服 2mg。 晚 近 有 用 硒 加 硫 治 疗 ， 








J 经 








即 服 亚 硒 酸 钠 外 ,每 日 另 饮 硫 酸根 水 200ml( 含 SO: 约 py Sa 
-iy 
> A 


(2) 硫酸 盐 制 剂 :由 于 硫酸 根 对 软骨 基质 中 的 硫酸 软 开 


40mg) ,治疗 效果 较 单 纯 服 硒 组 好 。 | 


骨 素 形成 起 重要 作用 , 低 硫 可 导致 软骨 早期 化 展 , 短 肢 畸 
形 。 用 硫酸 盐 制 剂 治疗 大 骨节 病 , 在 临床 上 可 缓解 症状 'X 





线 片 显示 对 干 骨 端 病变 有 修复 作用 。 常 用 药物 有 :四 复 方 
硫酸 钠 ( 去 水 硫酸 钠 18g 十 柠檬 酸 0. 45g/ 片 ), 口 服 每 日 2 
次 ,每 次 3 片 。 四 硫酸 钠 (NasSO;。10H:O) .成 人 口服 每 
日 6g, 分 两 次 溶 于 水 中 口服 。2 一 3 个 月 为 一 疗程 、 伟 硫酸 
人 康 得 灵 ) ,每 片 0. 12g. 口 服 每 次 5 片 .每 日 
2 一 3 次。 针剂 40mg. 每 日 肌 注 1 次 。2~~3 个 月 为 一 疗程 ， 

(3) 镁 制剂 : 镁 盐 为 碱 性 磷酸 酶 激活 剂 . 如 鳞 趟 不足 
即使 有 足够 的 钙 、 磷 和 碱 性 磷酸 酶 ,长 年 累 月 ,可 致 骨 质 黄 
缩 和 骨骼 变形 。 用 镁 制剂 治疗 本 病 观 察 到 可 使 症状 绥 馈 及 
有 助 于 干 肇 端 骨 质 的 修复 。 

(4) 其 他 : 非 举 体 抗 炎 药 ,关节 腔 注 册 、 
维生素 C .乳酸 钙 和 维 生 索 D, 治疗 本 病 也 收 到 了 以 好 的 效 
果 。 其 他 如 和 白地 圳 、 乌 钱 子 丸 、 小 活络 丹东 质 增 生 丸 、 舒 筋 
活血 片 , 双 乌 丸 等 也 可 用 于 治疗 本 病 。 

2. 辅助 治疗 ”针灸 . 火 饶 及 理疗 (离子 透 
钠 ) 有 利于 减轻 关节 疼痛 和 活动 了 泣 碍 。 也 有 
法 ,对 关节 疼痛 的 效果 较 好 。 

3. 手术 治疗 ”期 和 辕 期 大 骨节 病 患 阁 . 肤 有 
下 关节 受累 严重 .由 期 者 还 常 累及 
形 ) .腰椎 继 发 过 度 前 囊 。 et 患者 
全 寺 四 i 人 












乱入 53 
和 体外 


翁 概 
莹 化 疗 : 





十 及 其 以 
二 忆 昌 和 内 收 蒿 
ee 并 y i 












今后 研究 完 方 问 可 争取 软 付 移 笨 
以 开拓 干细胞 移植 和 基因 治疗 . 


平 凹凸 不 平 的 关节 均 得 面 。 
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神经 系统 疾病 系 指 神经 系统 的 脑 尝 骨 、 周 围 神经 和 肌 
肉 ,由 已 知 的 炎症 、 肿 痛 、 血 管 .外 伤 .代谢 等 病因 和 不 明 原 
因 所 引起 的 疾病 。 由 于 神经 结构 大 部 分 位 于 骨 性 结构 之 
内 ,因此 该 系统 疾病 的 诊治 措施 必 将 有 别 于 普通 内 科 其 他 
系统 疾病 的 诊治 和 处 理 。 为 了 使 广大 内 科 医 师 了 解 神经 系 
统 疾病 诊治 的 特殊 性 ,本 篇 特 在 总 论 中 介绍 神经 疾病 的 诊 
靳 方法 ,常见 症状 的 认识 和 一 些 特殊 检查 的 指 征 和 意义 。 

随 着 整个 医学 的 迅速 发 展 ,特别 是 分 子 生物 学 的 发 展 ， 
使 我 们 对 许多 神经 疾病 有 了 重新 认识 的 机 会 .如 免疫 介 导 
性 周转 神经病、 蛋白 粒子 病 、 离 子 通道 病 等 ;许多 疾病 的 基 
因 定 位 明确 ,基因 治疗 和 药物 基因 组 学 亦 提 上 了 日 程 。 数 
十 年 以 来 ,疾病 谱 也 有 发 生 改 变 ， ik 
的 疾病 又 经 常见 到 了 ,例如 亚 急性 联合 变性 、 神 经 梅毒 

本 篇 力求 从 内 科 医 师 认 识 神 经 系统 疾病 的 角度 ， 对 党 
见 的 神经 系统 疾病 作 一 介绍 。 鉴 于 医学 科学 的 迅速 发 展 ， 


小 < 。 
个 别 内 容 可 能 已 经 或 需要 更 新 ,请 读者 参阅 有 关 人 参考 文献 。 





第 一 节 ”神经 疾病 的 诊断 


(一 ) 病史 采集 神 名 
病史 采集 和 正确 规范 的 
病史 描述 是 诊断 疾病 的 1 
格 检查 常 无 无 阳性 发现 , 仅 能 从 病史 采集 中 
部 位 和 性 质 .例如 瘦 痫 、 仿 
疾病 病史 采 焦 与 内 科 4 
史 和 和 家族 史 ， 但 神经 科 病 史 采 集中 更 





立 注意 客观 性 .切忌 


神经 系统 疾病 





吕 传 真 


启发 和 暗示 。 在 伴 有 认 知 功能 障碍 的 患者 中 ,病史 应 以 家 
属 或 亲友 的 代 述 为 依据 。 

现 病史 是 病史 采集 的 最 主要 部 分 ,应 包括 主要 症状 发 
生 的 时 间 ,方式 ,性质 ,诱发 因素 .证 状 演变 过 程 、 治 疗 过 程 、 
效果 以 及 有 和 否 缓解 和 复发 等 。 有 多 个 症状 同时 存在 时 ,应 
了 解 各 症状 出 现 的 前 后 ,相互 关系 。 例 如 头痛 患者 ,应 了 解 
头痛 部 位 ( 颈 、 枕 、 项 .头皮 ) ,疼痛 性 质 (搏动 性 、 钻 痛 、 撕 裂 
痛 、 触 痛 ) ,时间 (持续 性 ,发 作 性 ) ,伴随 症状 (恶心 、 呕 吐 、 闪 
光 、 旦 光 、 视 力 减 退 、 复 视 、 瘫 疯 、 撕 迷 ), 以 及 缓解 因素 和 家 
族 中 等 。 又 例如 消 髓 病变 患者 . 常 有 步行 困难 .麻木 及 大 小 
便 困 难 等 症状 同时 存在 .病史 采集 中 应 注意 各 症状 的 前 后 . 
相互 关系 等 。 

在 了 解 现 病 史 的 基础 上 .应 了 解 过 去 史 、 个 人 史 与 家 族 
史 , 以 便 作出 正确 的 诊断 。 例 如 肝 豆 状 核 变性 . 肌 营 养 不 良 
证 等 多 数 有 家 族 史 。 脑 栓塞 者 常 有 心 此 病史 、 脑 寄生 虫 病 
患者 常 有 疫 区 生活 史 ,接触 史 等 。 

病史 记录 应 详细 有 序 , 系 统 而 不 烦琐 ,有 重点 。 

(二 ) 神经 系统 检查 ”神经 系统 检查 内 容 包括 :高级 神 
经 活动 和 躯体 神经 ( 头 上 申 `. 四 肢 ) 的 运动 . 感 党 和 反射 的 
检查 。 

1. 高 级 神经 活动 检查 ”包括 意识 、 认 若 、 请 言 等 。 

(1) 意识 :反映 人 体 对 外 界 判断 能 力 的 状况 、 检查 中 
办 分 为 注 汕 汪 然后 区 分 意识 障 但 的 程度 。 























a Wn .了 眼 后 
、 停 止 刺 





激 后 不 久 
2) 诉 
知 不 能 
3) 答 沉 Gstupor) :或 称 异 睡 ， 









间 、 地 点 、 人 物 的 认 
兴奋 . 激 臣 。 
: 唤 或 疼痛 帅 油 后 





偶 介 
大 声 山 
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方 可 唤 醋 .但 党 醒 不 完全 , 呈 模 糊 或 谎 妄 状态 ,反应 迟钝 .不 

能 对 周围 作出 正确 反应 。 各 种 随意 运动 消失 ,反射 正常 。 
4) 昏迷 (coma) :是 最 严重 的 意识 障碍 ,对 一 般 刺 激 

(包括 呼唤 ) 和 疼痛 刺激 不 能 觉醒 ;程度 较 浅 者 ,疼痛 刺激 能 











引起 肢体 运动 ;程度 深 者 ,即使 强烈 刺激 亦 无 任何 反应 , 香 
咽 .咳嗽 等 反射 均 可 消失 。 疼 痛 刺 激 有 反应 者 称 浅 昏 迷 ; 强 
痛 刺 激 无 反应 者 称 深 昏迷 。 评 估 昏 迷 程 度 常用 格拉 斯 可 红 
迷 量 表 (Glasgow loma scale,GCS)( 表 23-1-1)。 

















表 23-1-1 格拉 斯 哥 昏 迷 量 表 
A B C 2 

降 眼 反应 评分 语言 反应 评分 运动 反应 评分 
自主 反应 4 清楚 5 按 命令 运动 
呼喊 有 反应 3 混浊 4 目的 性 运动 ( 痛 刺 激 ) 5 
痛 刺 激 有 反应 2 不 确切 8 逃避 性 运动 ( 痛 刺激 ) 4 
没有 反应 1 不 理解 2 去 皮质 性 届 曲 运动 ( 痛 刺 激 ) a 
无 反应 1 去 大 脑 性 伸展 性 运动 ( 痛 刺 激 ) 2 

无 反应 和 








5) 特殊 意识 状态 :为 脑 特殊 部 位 病变 所 引起 的 意识 隘 

碍 。 大 脑 皮 质 广泛 损害 而 皮质 下 功能 尚 存 在 者 ,表现 为 无 
意识 性 睁 眼 . 闭 眼 、 眼 球 转动 ,酷似 清醒 ,但 对 刺激 无 反应 而 

且 两 上 上 胺 届 曲 ,下 上 肢 伸 直 ,为 去 皮质 意识 状态 ,或 称 醒 状 和 
| 迷 (coma vigil) 。 阁 两 上 肢 旋 后 且 伸 直 者 称 为 去 大 脑 强直 。 
| 省 丘脑 或 脑 二 网 状 结构 损伤 的 患者 能 注视 周围 物体 和 人 物 ， 






表 23-1-2 
姓名 性 别 年 龄 文化 程度 


评定 时 间 年 月 日 





但 不 能 活动 和 言语 ,有 和 奉 咽 活动 ,但 有 大 小 便 类 禁 , 这 种 病 
理 状 态 称 为 无 动 性 绒 默 (akinetic mutism)。 

(2) 认 知 :包括 记忆 ,情感 和 行为 等 内 容 。 广 泛 用 于 门 
诊 筛选 检查 方法 有 简易 精神 状况 量 表 (minimental state 
examination, MMSE) 和 日 常生 活 能 力 (ability of daily lite， 
ADL) 量 表 。( 表 23-1-2、 表 23-1-3) 





简易 精神 状况 量 表 
电话 


住址 


驱 体 疾病 :名 健康 ;@ 认 中 史 ;@ 高 血压 ;@ 糖 尿 病 ;@ 其 他 疾病 请 注 明 ) 
临床 诊断 :人 D 正 常 老年 人 ;@ 阿 尔 兹 海 叶 病 ;@ 血 管 性 痴呆 ，; @ 其 他 泗 呆 


: 今年 的 年 份 ? 年 
现在 是 几 月 ? _ 月 
今天 是 星期 几 ? 星期 

- 您 住 在 什么 区 (县 )? 

“ 我 们 现在 在 第 儿 层 楼 ?_ _ 层 楼 


2. 现在 是 什么 季节 ? _ 季节 
4. 今天 是 儿 日 ? 日 

6. 现在 我 们 在 哪个 省 ,市 ? __ 
8. 住 在 什么 街道 ? 街道 ( 乡 ) 
10. 这 儿 是 什么 医院 ”医院 地 址 
(名 称 ) 


11. 现在 我 要 说 三 样 东西 的 名 称 ,在 我 讲 完 之 后 ,请 您 重复 说 
您 记 住 这 三 样 东西, 因为 等 一 下 要 青 问 您 的 。* 






皮球 


最 高 得 分 ” 实 得 分 
定向 能 力 人 ( i 
( ) 3 
2 过 》， 稚 
多 ( 》 沪 
2 ( ) 9 
诬 忆 六 人 ( ) 
注意 力 与 计算 能 力 5 ( ) 
串 忆 能 旋 ( ) 


(以 第 一 次 答案 记分 ) 
国旗 ”树木 
12. 现在 请 您 从 100 减 去 7, 然 后 从 所 得 的 数目 再 减 大 7, 如 此 - 直 计 
委 下 去 .把 每 一 个 答案 都 告诉 我 ， 上 到 我 说 * 停 ?为 止 ( 芳 错 了 ,位 下 
-个 答案 是 对 的 ,得 1 分 ) 
93 86 79 72 65 





13 现在 请 您 告诉 我 ,刚才 我 要 您 记 住 的 样 录 厢 是 什么 ? 


皮球 ”国旗 。 树木 








绥 夫 
”Un 
语言 能 力 ¢ ) ”14. (访问 员 拿 出 手表 ) 请 问 这 是 什么 ? 手表 
( 拿 出 铝 笔 ) 请 问 这 是 什么 ? 笔 
1 ( ) 15. 现在 我 要 说 一 名 话 ,请 清楚 地 重复 一 遍 , 这 人 句 话 是 :” 四 十 四 只 石 淅 
子 ”( 只 说 一 遍 , 只 有 正确 、 咬 字 清 楚 的 才 记 1 分) 
( ) ”16. (访问 员 把 写 有 “ 闭 上 您 的 眼睛 ”的 卡片 交 给 受 访 者 ) 请 照 着 这 张 卡 


片 所 写 的 去 做 (如 果 他 闭 上 眼睛 , 记 1 分 ) 
和 ( ， ) 17. 访问 员 说 下 面 一 段 话 ,并 给 他 一 张 空白 纸 , 不 要 重复 说 明 , 也 不 要 
示范 
(1) 用 右手 拿 这 张 纸 
〈2》 再 用 双手 把 纸 对 折 
(3) 将 纸 放 在 大 腿 上 


1 ( ””) 18. 请 您 说 一 名 完整 的 ,有 意义 的 句子 (句子 必须 有 主语 动词, 并 有 意 
义 ), 记 下 旬 子 
1 ( ”) 19. 请 您 按 样子 画图 





注 :@ 最 商 得 分 30 分 
外 痴呆 严重 程度 分 级 方法 :经 度 :MMSE 之 21; 中 度 :MMSE 10~20; 重 度 :MMSE<10 
多 未 治疗 的 轻 、 中 度 阿 尔 北海 冉 病 患者 MMSE 平均 下 降 3~4 分 /年 


表 23-1-3 日 常生 活 能 力量 表 














项 目 评分 (分 ) 
1. 自己 搭 公共 车 辆 1 2 3 4 5 
2. 到 家 附近 的 地 方 去 (步行 范围 ) 2 3 4 5 
3, 自己 做 饭 : 2 3 4 3 
4, 做 家 务 1 2 3 4 5 
5. 吃 药 1 2 3 4 5 
6. 吃饭 1 2 4 8 
7. 穿 衣服 、 脱 衣服 2 3 4 5 
8. 梳头 、 刷 牙 等 区 3 4 5 
9, 洗 自己 的 衣服 于 2 3 4 5 
10. 在 平坦 的 室内 走 1 2 3 4 5 
11. 上 下 楼 梯 1 2 3 4 村 
12. 上 下 床 、 坐 下 或 站 起 1 2 3 4 5 
3. 提 水 、 老 饭 \, 洗 澡 和 区 3 上 
14. 洗澡 (水 已 放 好 ) 2 3 4 5 
5 前 脚 目 甲 1 2 3 | 5 
16. 迟 街 购物 lL 2 3 4 5 
7. 定时 去 夯 所 1 2 3 4 3 
8. 打 电 话 1 2 3 4 和 
9. 处 理 自己 的 钱财 1 3 1 
20. 独自 在 家 2 3 4 8 








注 :1 分 ;自己 可 以 徽 ;2 分 :有 些 朵 难 ;3 分 : 宫 要 带 助 ;4 分 :根本 没 法 做 ;5 分 :不 知道 
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(3) 语言 :完整 的 语言 包括 语言 的 中 枢 和 完成 语言 相关 
的 构 音 器 官 两 大 部 分 。 中 枢 病 变 所 引起 的 语言 障碍 为 失语 ; 
由 构 音 器 官 受累 所 引起 的 语言 障碍 为 构 音 障碍 。 失 语 者 , 语 
言 的 构 音 部 分 完好 ,由 大 脑 半球 病变 所 引起 的 言语 交流 不 良 
或 不 能 的 语言 状态 。 借 助 下 列 四 个 内 容 进 行 语言 检查 : 

1) 自发 语言 :检查 者 听取 患者 自己 的 描述 ,了 解 有 否 
表达 困难 。 

2)〉 对 话 :通过 对 话 了 解 趾 者 是 否 听 懂 , 回 答 问 题 是 否 
切 题 ,用 词 是 否 得 当 , 或 答 非 所 问 。 

3) 阅读 理解 :通过 阅读 报纸 或 文章 ,要 求 患者 讲述 阅 
读 的 主要 内 容 ; 或 让 患者 听 广 播 ,看 电视 或 录像 ,然后 要 求 
患者 讲述 其 主要 内 容 , 了 解 患者 能 否 理解 等 。 

4) 复述 :检查 者 讲 一 句 话 或 读 一 句 文章 , 令 患 者 跟随 
复述 一 遍 。 通 过 上 述 检查 可 区 分 失语 类 型 和 定位 半球 病 损 
部 位 。 

2. 躯体 神经 检查 ”包括 脑 神经 和 兰 神 经 支配 范围 的 
运动 .感觉 和 反射 的 检查 ,是 神经 系统 体格 检查 的 核心 部 
分 。 根 据 该 范围 的 体格 检查 结果 可 以 对 神经 系统 疾病 的 病 
损 部 位 作出 定位 诊断 。 体 格 检查 中 应 注意 :@O 先 上 后 下 , 即 
先 从 头面 部 开始 ,然后 两 上 肢 , 两 下 肢 ;@ 先 运动 .反射 ,后 
感觉 和 共 济 运动 的 次 序 ;@ 左 右上 下 比较 ,无 论 是 运动 和 
感觉 均 应 进行 对 称 比较 ,以 便 寻 找 差异 。 

具体 内 容 为 ， 

(1) 脑 神 经 检查 :@ 嗅 神经 : 查 噢 觉 ,两 侧 嗅觉 减退 无 
意义 。 包 视神经 : 查 视 敏 度 ( 视 力 ) ,视野 和 眼底 。 鲜 动 眼 、 
滑车 、 展 神经 ; 查 眼 球 位 置 ;瞳孔 大 小 , 光 反应 ， 眼球 运动 , 协 
调 反射 。 复 视 分 布 ,虚像 位 置 等 。@ 三 又 神经 查 额 . 面 .类 
部 痛觉 ,角膜 反射 , 咬 肌 、 王 肌 收 缩 力 及 张口 有 否 偏 斜 等 。 
名 面神经 为 混合 神经 , 查 面 部 表情 动作 , 皱 导 、 闭 眼 、 露 齿 、 
辟 爵 , 哆 气 及 血 前 2 3 的 味觉 。 念 位 听 神 经 由 听 神 经 和 前 
庭 神 经 组 成 , 查 听 力 ,林内 (Riner) 和 圳 勃 C(Weber) 试 验 , 前 
庭 功能 和 了 腿 动 试验 等 俭 碍 。D 舌 咽 和 迷走 神经 , 作 软 
提 , 咽 反射 ,及 舌 后 1/3 味觉 检查 。@ 副 神经 查 胸 锁 乳 2 
和 冒 召 提 肌 的 肌 力 及 肌肉 萎缩 状况 。 舍身 下 神经 查 伸 舌 动 
作 , 观 纤 仲 碧 是否 香 斜 ,天 有 贞 姿 缩 . 肌 束 左 有 
(2) 四 肪 :依次 从 上 肢 到 躯干 ,下肢 进行 运动 , 感 党 和 
运动 愉 得 :运动 检查 包括 : 肌 力 ` 册 张力 和 用 反射 。 员 
基 种 : 折 刀 样 肌 张力 增高 ( 伸 肌 张力 升 高 ) 和 铝 
亡 增 高 ( 促 届 朋 张力 均 高 )。 前 者 见于 锥 体 束 损 
告 ,后 者 见于 欠 体 外 系 病变 。 上 歧 检 查 的 肌 胁 反射 有 :二 头 
员 妥 .= 头 到 射 。 下 肢 人 检查 条 反射 直 
和 和 躁 反 射 1 
















































































ne 
0 


ye 过 
市 除 痛觉 





理 状 况 下 减退 ,消失 或 亢进 者 。 常 用 的 有 :中 有 版 壁 反射 ,以 
棉签 或 牙签 划 腹壁 出 现 腹 肌 收缩 ,该 反射 属 浅 反射 。 当 腹 
部 感觉 消失 或 支配 腹 肌 神经 麻 兽 时 反射 消失 。 印 击 觅 肌 引 
起 的 腹壁 收缩 属 深 反射 , 当 上 胸 段 消 血 病变 时 ,反射 亢进 。 
@ 提 举 反 射 ,刺激 大 腿 内 侧 , 引 起 提 泥 活动 。 意 识 障 碍 , 特 
别 是 昏迷 者 常 有 此 反射 早期 消失 。 

2) 深 反射 ;: 有 生理 性 和 病理 性 两 种 。@@ 生 理性 反射 : 
各 肌 哇 反射 ,例如 二 头 肌 腿 、 三 头 肌 妥 、 梯 骨膜 、 膝 反射 . 距 
反射 等 均 属 生理 反射 ,消失 或 亢进 均 属 病理 性 。@ 病 理 反 
射 (pathologic reflex) : 仅 当 锥 体 束 损害 时 出 现 。 常 用 的 有 
巴 宾 斯 基 (Babinski) 征 , 查 多 克 (Chaddock) 征 和 奥 本 海 姆 
(Oppenheim) 征 ,尤其 是 前 两 个 体征 阳性 均 代 表 锥 体 束 有 
肯定 受累 的 证 据 。 


二 、 神 经 定位 诊断 


根据 体格 检查 所 得 到 的 神经 系统 阳性 体征 对 病变 部 位 
作出 部 位 的 诊断 称 为 定位 诊断 。 

(一 ) 运动 的 定位 诊断 ”根据 运动 神经 解剖 基础 ,将 运 
动 障碍 区 分 为 下 运动 神经 元 损害 和 上 运动 神经 元 损害 。 

1. 下 运动 神经 元 损害 ” 系 指 脑 干 运动 神经 核 , 瑚 租 前 
角 运 动 神经 细胞 和 它们 所 发 出 的 周围 神经 损害 所 出 现 的 神 
经 症状 (neural symptoms)。 临 床 表现 为 ;:@@ 肌 张力 降低 ; 
@ 肌 腿 反 射 消失 ;无 病理 锥 体 束 征 ; @ 受 累 部 位 的 肌肉 蓉 
缩 ;@ 肌 电 生理 检查 可 有 纤 颤 和 来 闫 电位 等 失 神经 支 辽 表 
现 ,神经 传导 速度 正常 , 减 慢 或 阻 汗 ;@@ 受 累 肌 肉 范 围 累 及 
个 别 或 数 个 肌 群 。 根 据 受累 分 布 范围 ,可 分 为 脊 钾 前 角 型 、 
前 根 型 辟 从 或 腰 购 从 或 周围 神经 型 等 。 它 们 之 问 的 唯一 
区 别 为 受累 肌 群 范围 不 同 。 

2 上 运动 神经 元 损害 ” 系 指 下 运动 神经 元 以 上 的 骏 
体 传导 系 中 任何 部 位 损害 所 引起 ,其 特点 为 :@ 肌 张力 增 
高 . 旦 折 丸 样 ;@ 肌 腿 反 射 亢进 ,病理 锥 体 来 征 阳性 ;@ 受 累 
肌肉 无 痊 缩 ;@ 肌 电 中 无 大 神经 电位 ,神经 传导 速度 正常 ; 
念 拧 及 一 个 肢体 或 以 上 的 闪 疾 。 根 据 不 同 病 ; 
的 不 同 神经 体征 ,作出 相应 的 定位 诊断 。 常 见 的 上 运动 神 
经 元 损害 有 下 列 类 型 。 
1) 度 质 型 :由 大 脑 皮 质 运动 区 病变 所 致 。 该 区 病变 党 
引 是 病变 对 侧 的 中 枢 性 单 竣 , 即 一 个 上 肢 或 一 个 下 肢 的 次 
次 ,该 部 位 的 刺激 性 病灶 出 现 对 侧 肢体 的 局 限 性 抽 搞 ,并 记 
问 侧 或 对 侧 扩散 , 称 为 Jackson 癫痫。 

2) 内 变型 :由 于 病 损 同时 累及 运动 .感觉 和 视觉 的 伟 
守 红 维 。 病 损 后 出 现 病变 对 侧 偏 身 竣 奖 . 偏 身 感觉 减退 有 





















仿 育 : 称 为 “三 偏 "综合 征 。 
3) 站 型 ;一 侧 脑 干 病 损 ,出 现 患 个 脑 下 的 脑 神经 麻 
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脑 神经 麻 疗 。 不 管 哪个 脑 干 水 平 病 损 . 均 出 现 病变 对 侧 肢 
体 的 中 枢 性 瘫痪 。 

4) 将 蓄 型 :将 散 的 横贯 损伤 出 现 病 损 以 下 完全 性 截 
瘫 ,表现 为 病 损 以 下 两 侧 肢 体 腿 反 射 亢进 ,病理 征 阳性 和 病 
变 以 下 传导 束 性 感觉 障碍 。 颈 有 段 病变 出 现 四 肢 竣 ; 胸 段 病 
变 出 现 被 次 。 

(二 ) 感觉 的 定位 诊断 ”根据 感觉 障碍 的 分 布 范围 作 
出 疾病 不 同 部 位 的 定位 诊断 。 常 见 的 感觉 障碍 类 型 有 如 下 
数 种 。 

1. 末梢 型 ”表现 为 对 称 性 四 肢 远 端 各 种 感觉 同时 减 
退 或 缺失 , 呈 手 套 、 袜 子 型 分 布 .见于 周围 神经 病 。 

2. 兰 艇 型 ”根据 兰 骼 受累 部 位 不 同 , 又 可 分 为 :@ 后 
角 型 :表现 为 病 损 后 角 节 段 性 痛 、 温 觉 受 损 而 触觉 存在 的 分 
离 性 感觉 障碍 ;@ 前 联合 型 :表现 为 两 侧 对 称 性 节 段 性 痛 、 
温 沉 减退、 缺失 ,触觉 存在 的 分 离 性 感觉 障碍 。 这 两 种 感觉 
障碍 常见 于 疹 血 空洞 症 。@ 传 导 束 型 :表现 为 病 损 以 下 两 
侧 同 时 痛 、 温 觉 .触觉 减退 .缺失 。 冰 身 六 侧 病变 时 ,出 现 病 
变 以 下 对 侧 肢 体 痛 、 温 觉 减 退 、 缺 失 和 病变 以 下 同 侧 肢 体 竣 
痰 以 及 深 感觉 碱 退 或 缺失 ,这 种 症状 称 为 消 髓 半 切 综合 征 ， 
即 布 朗 塞 卡 (Brown Sequard) 综 合 征 ,多 见于 疹 父 压迫 症 。 

3. 脑 干 型 ”表现 为 病变 同 侧 感 觉 减退 和 病灶 对 侧 的 
传导 束 性 感觉 障碍 , 称 为 交叉 性 感觉 障碍 .。 

4. 丘脑 和 内 襄 型 ”表现 为 病变 对 侧面 部 及 肢体 的 所 
有 感觉 障碍 。 常 与 偏瘫 、 偏 讶 同时 存在 。 

5. 皮质 型 ”与 运动 障碍 一 样 ,表现 为 单个 肢体 的 感觉 
减退 或 缺失 。 弥 散 的 皮质 病变 出 现 的 皮质 型 感觉 障碍 , 表 
现 为 精细 复合 感觉 如 两 点 辨别 觉 .定位 ,形体 觉 障 碍 等 。 


三 、 定 性 诊断 


全 面 分 析 病史 病程 ,定位 诊断 所 得 的 病 损 部 位 和 辅助 
检查 结果 , 明确 或 推断 疾病 性 质 和 病因 。 常 见 的 疾病 性 
质 有 : 

1. 炎症 ”起 病 -一 般 较 急 , 呈 急 性 或 亚 急性 起 病 , 数 日 
至 数 周 发 展 到 高 峰 。 神 经 损害 较 弥 散 , 血液 和 脑 峭 液 (ce- 
rebrospinal fluid,CSF) 检 查 有 助 于 诊断 确立 。 

2. 血管 性 ”起 病 急 又 , 数 分 钟 , 数 小 时 发 病 ; 数 小 时 至 
数 天 达 高 峰 。 神 经 体征 严格 按 血管 供应 分 布 。 

3. 变性 ”起 病 隐 效 , 缓 慢 进展 并 逐步 加 重 。 遗 传 性 疾 
病 患者 常 有 家 族 史 。 代 谢 或 中 毒 者 可 有 特殊 病史 。 

4. 创伤 性 ” 常 为 突然 起 病 ,有 明确 的 创伤 史 。 

5. 肿瘤 ”为 进展 性 疾病 。 起 病 隐 匿 ,逐步 加 重 并 有 相 
应 定位 体征 者 应 考虑 之 ,但 应 与 变性 病 相 鉴别 。 

根据 相应 病史 、 神 经 体征 进行 逐步 分 析 、 推 其 ,可 对 疾 
病 作出 临床 诊断 。 然 而 ,临床 定性 诊断 的 准确 与 否 有 待 特 
殊 检 查 和 病理 诊断 的 证 实 。 
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意识 是 人 体 对 自身 及 外 周 环境 的 感知 。 意 识 包括 意识 
水 平和 意识 内 容 。 意 识 水 平 是 指 能 否 对 外 界 进行 感知 ;意识 
内 容 是 指 感 知 的 内 容 是 否 正 确 。 意 识 障 碍 (consciousness 
impairment) 可 分 为 交 妄 嗜睡. 昏睡、 昏迷 .昏迷 根据 其 程度 
可 分 为 浅 昏 迷 、 中 度 莒 迷 和 深度 昏迷 。 


【病因 】 

临床 最 重要 的 是 寻找 昏迷 的 原因 . 约 1/3 的 昏迷 由 神 
经 系统 疾病 所 致 ,而 2/3 则 是 非 神经 系统 疾病 导致 的 .其 中 
药物 中 毒 、 继 发 性 缺 血 缺 氧 性 损害 、 肺 性 脑病 、 肝 性 脑病 、 尿 
毒 症 性 脑病 、 内 分 泌 性 疾病 都 是 导致 竺 迷 的 常见 原因 ;各 种 
类 型 的 卒中 、 原 发 性 CNS 肿瘤 .感染 、 外 伤 等 神经 系统 疾病 
可 以 导致 航 迷 。 意 识 障碍 的 常见 原因 见 表 23-1-4。 

表 23-1-4 意识 障碍 的 原因 











神经 系统 疾病 非 神经 系统 疾病 
脑 出 血 低 血糖 
脑 梗死 糖尿 病 表 症 得 迷 
蛛网 膜 下 腔 出 血 肝 性 脑病 
缺 血 缺 氧 性 脑病 肺 性 脑病 
脑 外 伤 胰 性 脑病 
脑膜 炎 肾 性 脑病 
脑 炎 电解 质 平衡 异常 
脑 脓肿 甲状 腺 功能 低下 
颅 内 肿瘤 各 种 中 毒 
冶 痛 发 作 ( 强 直 阵 这 性 ” 艾 迪 生病 (Addison's disease) 
发 作 ) 库 欣 病 (Cushing’ s qisease) 
脱 链 蒜 性 疾病 
硬 膜 下 血肿 
硬 膜 下 脓肿 


〖 临 床 表现 】 

意识 障碍 表现 为 对 外 界 刺激 认 知 的 差异 。 临 床 可 通过 
观察 暗 孔 、 腿 球 活 动 `. 运 动 功能 及 呼吸 功能 对 刺激 的 反应 进 
行 观察 意识 障碍 的 变化 ， 

1. 瞳孔 变化 ”正常 瞳孔 直径 约 3~~4mm, 儿童 较 大 ， 
老年 人 较 小 .对 光 反 射 灵 化。 一 侧 莉 孔 散 大 (全 7mnm) 六 固 
定 多 见于 同 侧 动 限 神经 廊 兽 ,或 天 幕 裂孔 疝 ( 海 马 钧 回首)。 
瞳孔 的 变化 可 以 反映 豚 司 水 平 的 损害 ,中 等 大 小 而 加 
定 的 暗 孔 提示 中 脑病 变 . 针 类 样 瞳孔 多 见于 脑 桥 上 端的 损 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


害 : 有 瞳孔 双 侧 不 对 称 伴 有 对 光 反 射 不 灵敏 , 则 提示 中 脑 或 动 
眼神 经 的 病变 ;此 外 ,镇 静 剂 或 吗啡 中 毒 时 瞳孔 也 呈 针 尖 
样 ;三 环 类 抗 省 部 药 或 阿托品 类 药物 过 量 时 则 瞳孔 散 大 并 
固定 ;兴奋 性 制剂 如 葵 丙 胺 与 可 卡 因 中 毒 时 瞳孔 扩大 而 对 
光 反 射 可 以 存在 。 
2. 眼球 运动 ”眼球 运动 可 反映 意识 障碍 的 损害 水 平 、 
判断 损害 的 部 位 、 提 示 病 变 的 性 质 。 两 眼球 分 离 性 斜视 说 
明 中 脑 受 损 ; 两 眼球 凝视 健 侧 肢体 提示 病变 位 于 同 侧 大 脑 
半球 ` 而 两 眼球 族 视 患 侧 肢体 提示 病变 位 于 对 侧 脑 干 ;两 眼 
球 持 续 同 向 上 偏 斜 主要 见于 缺 血 缺 气 性 脑病 患者 ,两 眼球 
分 离 性 偏 斜 则 多 见于 中 毒 或 代谢 性 脑病 以 及 脑 干 病变 的 患 
者 ;水平 或 垂直 性 眼球 游 动 多 出 现在 浅 昏 迷 阶 段 ,当中 脑 与 
脑 桥 受 损 时 昏迷 加 深 则 眼球 游 动 消失 。 双 侧 大 脑 半球 病变 
时 可 以 出 现 眼 动 或 不 安 眼 ;, 中 脑 背 侧 损害 可 以 有 垂直 性 眼 
球 运动 异常 ,而 脑 桥 病变 则 出 现 眼 球 浮动 。 在 错 迷 患者 无 
自发 性 眼球 游 动 时 ,可 通过 前 庭 眼 反 射 包 括 头 眼 运动 反射 
或 玩偶 腿 现象 评价 患者 的 反射 性 眼球 活动 。 如 出 现 协同 性 
的 反射 性 眼球 活动 ,说 明 颅 内 损害 部 位 在 大 脑 半 球 ,如 果 反 
射 性 眼球 活动 障碍 则 提示 病变 部 位 在 脑 干 ; 颅 内 疾病 晚期 
多 出 现 反 射 性 眼球 活动 障碍 ,提示 藻 上 结构 病变 继 发 脑 干 
| 损害 ,或 提示 深度 镇 静安 眼 制 剂 中 每 。 
| 3, 运动 功能 ” 脑 内 局 灶 性 病变 出 现 局 限 性 瘫 奖 ,广泛 
| 弥漫 性 病变 则 双 侧 肢 体 瘫 疾 。 呈 现 去 大 脑 强直 的 表现 提示 
大 脑 与 间 脑 、 脑 干 之 间 的 结构 性 或 功能 性 联系 中 断 ;呈现 去 
皮质 强直 的 表现 提示 间 脑 以 上 结构 损害 严重 迷 忠 者 
以 出 现 发 作 `. 肌 阵 挛 .肌肉 颇 摘 与 
动 . 局 灶 性 脑 部 病变 、 低 血糖 年 迷 、 高 渗透 欢 
物 (如 和 氨 茶 佐 ) 中 入 均 可 以 出 现 局 限 | 页 发 作 ; 扑 况 样 震 
着 与 多 灶 性 肌 阵 挛 则 常常 是 代谢 性 脑病 的 前 期 表现 。 在 惩 
者 的 反射 检 在 时 .可 见 到 随 状 意识 障碍 水 平 的 不 同 , 患 
` 浅 反射 及 病理 反射 有 不 同 的 变化 ; 浅 征 迷 时 ， 
射 的 对 称 性 减弱 ,而 病理 反射 明显 亢进 ; 深 征 迷 时 , 深 、 
射 对 称 性 逐渐 消失 ,同时 病理 反射 也 随 之 消失 。 
4 呼吸 功能 呼吸 功能 在 锚 迷 患者 中 有 较为 特征 性 
的 改变 。 湖 式 呼 吸 与 中 框 性 过 度 换 气 呼吸 多 见于 
痢 , 但 是 也 出 现在 脑 部 各 种 部 位 的 损害 中 ;其 济 失 调 呼 与 
阵 发 性 竣 挛 呼吸 多 见 于 脑 桥 和 延 斤 的 病变 ;过 度 换 气 后 呼 
吸 和 暂停 的 呼吸 模式 则 见于 脑 部 广泛 性 病变 。 天 藻 上 占 位 病 
变 或 双 侧 大 脑 深 部 病变 可 呈现 潮 式 呼 鹃 ,中 脑 下 I 桥 上 
端 被 盖 部 病变 表现 中 枢 性 过 度 换 气 , 脑 桥 下 端 疾 变 时 长 吸 
气 式 呼吸 或 短 周 期 式 潮 式 呼吸 , 延 骨 背 内 侧 病变 星 呼 吸 失 
调 、 性 吸 深浅 与 节律 完全 不 规则 的 呼吸 模式 (Biot 呼吸 )。 
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〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 
音 刘 隘 候 的 诊断 是 对 引起 午 迷 原 
FE 


诊断 


因 的 鉴别 .在 有 阴 确 
但 发 现 .其 
临床 可 按 以 下 步 嗓 } 













闻 虽 (及 外 和 伤 、 祥 上 
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行 诊断 与 鉴别 诊断 。 

1. 患者 是 否 有 意识 障碍 ”通过 病史 了 解 和 体格 检查 ， 
一 般 均 可 明确 是 否 存 在 意识 障碍 、 程 度 如 何 、 可 能 解剖 部 
位 。 但 临床 上 , 心 因 性 无 反应 状态 见于 精 神 分 裂 症 (紧张 
型 ) . 冶 症 和 强烈 的 精神 刺激 后 .患者 突然 表现 出 对 外 界 环 
境 的 无 反应 ,双眼 紧 闭 ,、 眼 脸 急速 区 动 、 呼 吸 急促 或 屏 气 。 
临床 检查 患者 腿 险 时 ,可 发 现 腿 哈 紧 闭 、 眼球 上 转 ,而 脐 乱 
光 反 射 灵敏 .神经 系统 检查 无 阳性 发 现 ,经 恰当 处 理 后 可 迅 
速 恢复 ,此 类 患者 不 属意 识 隆 碍 。 

2. 意识 障碍 的 程度 和 类 型 根据 语言 对 答 、 机 械 刺激 
和 运动 反射 等 综合 情况 ,将 意识 障碍 的 程度 分 为 嗜睡 ` 诡 
亡 、 昏 沉 ( 睡 )Cstupor) 和 绒 迷 ,而 展 迷 又 可 根据 对 刺 激 的 反 
应 程度 分 为 浅 . 中 深度 芽 迷 ( 见 本 章 第 一 节 “ 神 经 疾病 的 诊 
断 ”")。 临 床上 有 三 种 特殊 状态 需 鉴别 :@ 闭 锁 综 合 征 
(Clocked-in syndrome) , 常 由 脑 桥 臣 底部 损害 所 致 ,表现 为 
除 能 闭 眼 、. 睁 眼 、 眼 球 垂 直 运动 外 ,四 肢 及 吞咽 均 不 能 动 ,但 
患者 意识 清楚 ,多 见于 脑 桥 血管 疾病 、 炎 症 及 肿 桨 。@ 持 续 
性 植物 状态 (persistent vegetative status), 合 迷 吓 者 超过 3 
个 月 ( 脑 外 伤 患者 需 持续 一 年 以 上 ) ,党 醒 水 平 恢复 ,但 是 仍 
无 意识 活动 , 称 为 持续 性 植物 状态 ;此 类 患者 存在 自主 的 罗 
眼 和 了 睡 眼 -觉醒 周期 ,提示 脑 干 和 自主 神经 功能 完整 ,多 见于 
缺 血 缺 气 性 脑病 或 其 他 结构 性 脑 损 伤 后 。@@ 了 醒 状 撕 迷 (coma 
vigil or agrypnodal coma) ,多 因 弥 散 性 大 脑 皮 质 、 白 质 损 害 引 
,情感 ,记忆 、 
7 反应 。 过 去 
临床 上 曾 被 称 为 去 皮质 状态 或 无 动 性 绒 默 状态 。 

3. 推测 意识 障碍 的 病变 部 位 ”根据 神经 系统 损害 的 
症状 和 体征 ,综合 呼吸 、 辜 孔 ,. 反 射 性 眼球 运动 和 运动 反应 
结合 有 无 其 他 系统 疾病 的 表现 ,可 以 推 浏 踢 迷 病变 是 天 内 
还 是 颅 外 ,是 神经 系统 原 发 性 损害 还 是 全 身 系统 代谢 隐 介 
的 继 发 性 损 涯 。 颅 内 病变 又 可 分 为 天 藻 上 ,天 疾 下 结构 的 
局 灶 性 病变 或 弥漫 性 病变 。 


b 















2 学 原 


ba 
六 


侍 膀 (syncope) 是 指 发 作 性 的 短暂 意识 竣 失 伴 肌 张力 
消失 的 临床 现象 ,多 由 于 全 脑 供血 不 足 引 起 。 具 有 发 作 突 
然 .持续 时 间 短 暂 的 特点 。 

典型 的 到 郁 发 作 可 分 为 三 期 ， 

1 晕厥 前 期 ”自主 神经 症状 明显 , 常 感 头 举 或 全 身 不 
适 , 视 物 模糊 ` 出 汗 ` 面 色 苍 白 、. 层 端 发 稚 。 此 时 预计 晕厥 即 
将 发 生 , 霜 能 稍 下 或 头 低 于 心脏 平 而 ,发 作 训 能 终止 。 患 者 
无 视 物 变形 , 视 纪 性 发 作 表现 。 

2. 晶 厥 期 意识 丧失 伴 贞 张力 消失 ,跌倒 在 地 ,血压 
下 降 , 暗 孔 散 大 、 光 反应 迟 鲈 , 趴 反射 消失 ,下 至 尿 失 禁 。 痊 
意识 类 失 超 过 15 一 20 秘 .多 发 后 拙 轿 , 但 无 归 型 的 强直 陈 











3. 晕厥 后 期 ”次 识 迅速 恢复 ,尤其 是 反射 性 旦 磋 。 部 
分 在 恢复 初期 处 于 意识 混沌 状态 ,然后 对 周围 环境 有 正确 
认识 ,但 仍 有 面色 苍白 ,全 身 软 弱 无 力 \ 不 愿 讲话 或 活动 ,有 
恶心 ,腹部 不 适 或 便 意 , 极 度 疲劳 等 表现 。 有 些 休 抵 发 作 无 
明显 的 三 期 表现 。 


【病因 和 分 类 】 

长 期 以 来 , 旦 厥 主要 分 为 反射 性 旦 序 , 心 源 性 量 厥 、 脑 
源 性 尝 磊 及 其 他 类 型 的 举 胶 。 现 根据 其 临床 表现 和 病理 生 
理 ,主要 分 为 三 大 类 ，: 

1. 神经 源 性 晕厥 (neurogenic syncope) ” 亦 称 反射 性 
后 友 , 迷 走 性 时 郁 或 神经 血管 源 性 学 原 , 主 要 是 血管 交感 张 
力 反射 丧失 , 常 伴 过 度 的 迷走 神经 反应 和 心动 过 缓 。 主 要 
有 以 下 几 种 疾病 。 

(1) 血管 减 压 性 华 谱 :也 称 单纯 性 举 奢 ,任何 年 龄 和 男 
女 均 可 发 生 ,可 有 家 族 史 。 多 有 明显 诱因 ,如 情感 因素 (如 
紧张 .焦虑 、 处 惧 愤怒 等 ) .疼痛 (特别 是 腹部 和 生殖 器 疼 
痛 ) ,特别 的 环境 (如 意外 场面 .闷热 拥挤 的 环境 等 )。 可 表 
现 如 前 所 述 典型 的 坚 厥 发 作 ,前 驱 症 状 多 明显 ,不 因 体位 改 
变 而 发 生 时 厥 ,这 可 与 直立 性 低 血压 相 上 鉴别 。 

(2) 神经 心 源 性 晶 厥 :是 指 未 发 现 心脏 病因 ,也 无 迷走 
性 因素 和 情境 性 触发 因 情况 下 , 脑 灌注 不 足 引 起 发 作 。 










有 认为 是 血管 减 压 性 尝 厥 的 一 个 亚 型 。 前 驱 症 状 和 恢复 情 
况 与 血管 碱 压 性 时 厥 相同 。 可 将 患者 置 于 检查 床上 并 倾斜 


60 ,在 直立 10 分 钟 后 ,出 现 头 昌 、 耳 鸣 、 两 眼 发 黑 . 出 汗 、 血 
压 下 降 ,接着 归 友 。 也 可 用 儿 茶 酚 胶 和 异 丙 肾上腺 素 输 注 
诱导 出 更 多 低 血 压 发 作 。 直 立 性 低 血 讨 的 患者 在 倾斜 床 即 
刻 就 出 现 暴 胞 ,可 予以 鉴别 。 

(3) 颈 如 :为 颈 动 脉 窗 反 射 过 敏 所 致 表现 为 
迷走 神经 兴奋 引起 的 血压 下 降 和 心动 过 缓 。 男 性 多 见 。 常 
见 原因 包括 穿 看 领 衣 时 头 部 转动 或 刮 胡须 , 颈 动脉 实 附近 
的 动脉 狭窄 或 动脉 瘤 , 颈 动脉 突 附 近 的 肿瘤 ,外 伤 或 手术 。 
可 做 颂 动 脉 按摩 来 确诊 , 即 心跳 停 摧 宇 3 秒 , 和 (或 ) 血 压 下 
降 ,进行 该 操作 时 需 除 外 心脏 疾病 和 卒中 , 且 由 有 经 验 的 医 
师 进 行 , 并 做 心电图 和 脑 电 图 监测 。 

(4) 情境 性 尘 硬 :排尿 ,大 便 ,吞咽 和 舌 咽 神经 痛 发 作 
时 ,可 由 迷走 反射 诱发 举 评 。 排 尿 性 学 辜 多 见于 老年 男性 ， 
多 于 夜间 起 床 解 尿 时 发 生 , 于 立 位 排尿 前 、 后 ,排尿 中 均 可 
发 生 , 治 疗 为 起 立 慢 , 足 位 小 便 , 发 作 后 平 晃 , 必 要 时 用 晴 上 
腺 素 等 。 大 便 时 也 可 能 发 生 , 但 少见 。 吞 咽 或 舌 咽 神经 痛 
引起 的 旦 厥 ,与 激活 脑 干 迷走 神经 中 枢 有 关 , 使 得 心率 减 
慢 , 血 压 下 降 , 治 疗 可 用 卡 马 西平 或 茉 妥 英 钠 。 咳 嗽 也 能 引 

起 沫 胸 发 作 , 但 为 非 迷 走 介 导 的 情境 性 旦 路, 机 人 制 可 能 是 咏 
嗽 增加 胸腔 静脉 卜 , 回 心 血 流 受 阻 , 心 排 血 重 减 少 . 导 致 短 
暂 脑 缺 血 。 同 时 颅 内 静脉 压 和 颅 内 压 增 高 , 也 起 了 一 害 
作用 。 
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第 一 章 总 论 


2. 交感 神经 系统 支配 衰竭 (体位 性 -直立 性 低 血压 ) 所 
致 晕厥 ”在 直立 位 时 .支配 血管 的 交感 神经 衰竭 , 且 自 动 的 
代 偿 性 反应 (如 反射 性 的 心动 过 速 和 血管 收缩 ) 消 失 . 导 致 
血液 积聚 在 下 肢 而 产生 直立 性 低 血 压 和 时 克 。 捍 存 见 于 由 
臣 位 、 足 位 突然 起 立 或 长 时 间 站 立时 .其 立 卧 位 收缩 压 相差 
30mmHg, 和 舒张 压 相 差 10mmHg. 可 诊断 。 央 交感 神经 功 
能 障碍 ,多 无 代 偿 性 心率 加 快 、 出 汗 等 反应 。 可 由 多 种 病因 
引起 。 多 种 药物 如 利尿 药 、 抗 高 血压 药 镇静 药 左旋 多 巴 、 
8B 受 体 阻 断 药 、 三 环 类 抗 抑 郁 药 等 , 均 可 引起 直立 性 低 血 
压 。 其 他 长 期 卧床 .营养 不 良 ` 贫 血 和 低 血 容量 等 也 易 引 起 
直立 性 低 血 压 。 周 围 神经 病 ( 如 吉 兰 - 巴 雷 综 合 征 等 ) 累 及 

血管 运动 反射 的 ,可 发 生 此 类 晕 奢 。 单 纯 性 自主 神经 病 、 急 
性 全 自主 神经 病 主要 累及 周围 自主 神经 ,可 引起 严重 的 直 
立 性 低 血 压 , 导 致 尝 硫 的 反复 发 生 。 多 系统 萎缩 CMSA)、 
浓 迄 疡 和 次 髓 空洞 症 也 能 出 现 严 重 的 直立 性 低 血 压 和 泽 
厥 ,甚至 无 法 行走 。 详 见 有 关 章 节 。 

3. 心 源 性 尝 厥 (cardiogenic syncope) ”由 于 心 排 血 量 
ee 
病 和 心脏 血管 病 。 心 律 失常 是 心 Rs 
动 过 缓 包括 病 窦 综合 征 、 窒 性 心动 过 组 ,严重 的 房 室 结 
阻 滞 , 易 引起 蜡 存 ,与 体位 无 关 , 多 有 病史 提示 。 























过 速 多 见于 老年 性 忠 者 , 举 脏 发 作 与 体位 无 关 。 和 
心动 过 速 相 关 的 柠 厥 多 于 站 立 或 行走 时 发 作 , 且 可 缓解 。 
人 。 持续 心 电 监测 可 提高 心律 





脉 综合 征 引起 的 全 厥 ,多 伴 心 前 区 史 
间 长 。 先 天 性 心 脏 病 . 如 法 洛 四 了 
者 , 肺 血 流 和 氧 合作 用 减少 ,可 发 生发 通 低 氧 性 公路 。 

4. 脑 源 性 晕厥 ”这 个 提 法 已 越 来 越 少 用 .后 循环 缺 血 
和 蛛网 噶 下 腔 出 血 可 以 昔 厥 为 发 病 表 现 , 但 华 有 其 他 证 状 
和 体征 。 无 脉 症 和 锁骨 下 盗 血 综合 往 也 能 引起 全 脏 。 精 神 
因素 、 过 度 换 气 等 能 出 现 虚 脱 和 泽 厥 的 表现 。 


合并 右 向 左 分 流 















三 、 机 六 





扑 找 :他 丫 症 性 抽 搞 。 








第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


【分 类 】 

(一 ) 特 发 性 首 痫 ”日前 尚未 查 到 病因 、 亦 未 发 现 显 著 
病理 变化 ,部 分 有 家 族 史 。 临 床 往往 呈 瘦 痛 全 面 性 发 作 ( 全 
身 强直 - 阵 挛 ) (参见 本 篇 第 八 章 第 一 节 “ 疝 痛 ”)。 

(二 ) 继 发 性 癫痫 ”常见 病因 为 颅 内 感染 , 颅 内 肿瘤 、 
颅 脑 外 伤 、 脑 寄生 虫 病 . 脑 血管 病 , 脑 变性 病 及 脑 先 天 性 疾 
病 。 抽 搞 发 作 可 为 全 面 性 及 局 灶 性 发 作 。 

(三 ) 热 性 惊厥 (febrile convulsion) 6 个 月 至 3 岁 的 
小 儿 , 因 感染 ( 颅 脑 感染 除外 ) 发热 而 发 生 惊 厥 ,神经 系统 检 
查 无 异常 者 ,可 诊断 为 热 性 惊厥 。 临 床 分 为 两 型 :@ 单 纯 型 
热 性 惊厥 (良性 惊厥 ) :发 病 年 龄 多 在 6 个 月 至 3 岁 ,惊厥 与 
发 热 有 密切 关系 ,多 在 体温 升 至 40C 时 出 现 , 发 生 于 高 热 
后 2 一 6 小 时 内 ,一 般 不 超过 24 小 时 。 惊 厥 时 间 1 一 2 分 
钟 ,发 作 后 一 般 情 况 好 ,多 无 首 痢 发 作 后 的 嗜睡 ,而 伴 有 啼 
峰 。 一 次 发 热 过 程 中 惊厥 只 出 现 一 次 ,惊厥 表现 为 全 身 呈 
阵 窜 或 强直 性 抽 搞 。 脑 电 图 表现 为 节律 变 慢 或 枕 部 有 高 电 
位 活动 , 热 退 一 周 后 脑 电 图 恢复 正常 ,预后 较 好 ,以 后 虽 可 
复发 ,一 般 不 超过 4 次 ,转变 为 壮 痛 者 极 少 。@ 非 典型 高 热 
惊 克 ( 有 合并 症 性 高 热 惊 腊 , 高 热 诱发 性 冶 冯 ) ;发病 年 龄 党 














j= 在 3 岁 以 上 或 6 个 月 以 下 ,发 病 与 高 热 关 系 不 密切 ,低热 也 





的 员 1 起 发 作 ,见于 发 热 后 任何 时 间 ,超过 24 小 时 也 可 发 病 ， 
和 用 和 村 多 为 全 身 性 ,也 可 局 限于 一 何 , 发 作 持续 时 间 长 ,可 超 
过 10 一 20 分 钟 ,一 次 发 热 中 , 抽 撒 可 发 作 数 次 , 抽 摘 时间 长 
者 易 发 生 并 发 症 , 脑 电 图 异常 时 间 长 ,日 后 疯 冯 发 生 率 
亦 高 。 

(四 ) 婴儿 癌 挛 症 (infantile spasm) ”发 病 年 龄 多 在 出 
生 后 4~6 个 月 ,发 作 有 三 种 形式 : 迎 宾 式 痉挛 , 患 儿 突 然 
低头 , 饮 干 届 曲 ,上 用 伸 直 或 向 前 环抱 ,下 肢 届 曲 硅 腹 部 ,此 
型 最 多 见 。@ 点 头 痉 窑 :多 见于 能 取 坐 位 的 幼儿 ,由 于 届 肌 
痉 杰 仅 限于 头颈 部 , 故 表 现 为 急促 头 前 届 。 加 闪电 样 痉挛， 
表现 为 四 肢 极 短促 的 屈曲 ,发 作 时 常 伴 有 短暂 婴 泣 ,每 次 折 
搞 时 间 短暂 , 仅 1~2 秒 ,每 日 均 可 发 生 , 常 连续 发 作 ,多 发 
生 于 刚 入 隆 或 初 醒 时 ， 

(五 ) 代谢 性 疾病 

1 维生素 缺乏 引起 的 手足 搞 擅 症 ”有 三 种 搞 按 形 
式 :D 手 足 抽 扩 ; 多 见于 6 个 月 以 上 要 儿 和 儿童 ;加 并 病 样 
抽 覆 ;多 见于 机 儿 时 期 ,其 特点 是 患 儿 在 没有 发 热 的 情况 下 
突然 发 生 全 身 性 抽 按 ,类 似 瘦 靖 大 改作, 每 次 持续 时 间 短 ， 
多 为 数秒 至 数 分 钟 ,可 以 反复 发 作 , 间 欢 期 儿童 基本 正常， 
全 喉 噬 率 或 支气管 癌 这 症 , 大 多 见于 2 岁 前 要 幼儿 ,发 作 时 
表现 为 呼吸 困难 ,由 于 呼吸 困难 ,可 继 发 脑 缺 所 而 引起 全 身 
抽 搞 。 

2 甲状 腺 手术 损伤 或 切除 甲状 旁 腺 所 致 的 手足 擅 所 
症 多 发 生 于 术 后 1 一 上 天 , 偶 有 癫痫 样 大 发 作 , 发 生 于 术 
后 数 年 至 数 上 年 。 特 发 以 甲状 劳 穆 功能 减退 引起 的 手足 抽 
据 大 多 在 出 生 后 2 年 发 病 , 约 70% 病 例 们 有 注 病 发 作 。 血 
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钙 、 血 侠 测 定 有 助 于 诊断 。 

3. 维生素 Be 缺乏 症 ” 常 在 出 生 后 几 周 至 10 个 月 内 发 
生 , 尤 多 见于 2 一 4 个 月 的 婴儿 ,全 身 性 抽 搞 发 作 较 频 姆 ,一 
日 可 连 发 数 次 ,每 次 持续 时 间 不 一 。 患 者 常 伴 有 其 他 症状 ， 
如 烦躁 不 安 , 敏 感性 增高 ,各 种 刺激 可 诱发 惊 跳 及 失眠 ,部 
分 患 儿 智 能 减退 。 

4. 维生素 Be 依赖 症 母体 怀孕 晤 期 , 因 妊娠 呕吐 而 应 
用 大 量 维生素 取 使 新 生 儿 发 病 ,大 多 数 在 出 生 后 数 小 时 至 
1 周 内 发 生 全 身 抽 搞 , 伴 有 应 激 性 增强 ,听觉 过 敏 . 苯 麻 疹 、 
哮喘 、 贫 血 、 精 神 发 育 迟 滞 及 精神 异常 。 

5. 低 血 糖 通常 发 生 于 血糖 降 至 2. 78mmol/ 工 
(50mg/dD) 时 , 轻 者 发 生 肌 肉 跳 动 . 肌 阵 这 重 者 呈 症 病 样 发 
作 , 胰 岛 细 胞 瘤 所 致 的 低 血 糖 易 产 生发 作 性 抽 搞 和 异 迷 。 
抽 搞 多 出 现 于 清晨 .夜间 、 延 迟 进食 及 运动 后 的 空腹 情况 
下 。 与 冶 病 的 不 同 点 在 于 ;发 作 前 常 有 饥饿 无力、 出 汗 、 焦 
不, 脸色 苍白 ,心动 过 速 意 识 模糊 等 前 驱 症状 。 

6. 低 血 钠 、 高 血 钠 及 低 血 镁 ” 亦 可 引起 抽 搞 ,儿童 万 
为 多 见 , 常 呈 阵 发 性 全 身 抽 描 , 低 血 镁 还 伴 有 手足 抽 摘 。 诊 
断 依据 患者 具有 引起 电解 质 率 乱 的 病史 、 相 应 的 临床 表现 
和 化 验 检 查 。 

7. 碱 中 毒 ，” 破 中 毒 时 神经 肌肉 兴奋 性 增高 ,严重 时 可 
发 生 全 身 抽 搞 ,与 肌肉 呈 大 性 状态 时 钙 的 离子 化 减少 ,导致 
低 血 钙 有 关 。 疤 证 患者 由 于 过 度 换 气 引 起 碱 中 毒 时 可 出 现 
手足 抽 搞 ,患者 常 伴 有 头 借 .耳鸣 、 胸 问 、 兴 奋 、 踩 动 .手足 麻 
木 . 呼 吸 减 慢 及 暂停 等 。 

8. 糖尿 病 错 迷 ” 可 引起 局 部 抽 搞 及 冶 痛 样 发 作 , 多 见 
于 高 渗 性 锚 迷 。 由 于 大 量 失 水 ,血糖 过 高 ,细胞 外 液 旺 高 渗 
状态 ,引起 脑 细胞 内 严重 脱水 所 致 。 瘾 痢 发 作 亦 可 见于 二 
症 屋 中 毒 ,由 于 酸性 代谢 产物 及 电解 质 紊乱 影响 中 枢 神经 
系统 (central nervous system,CNS) 所 致 。 

9, 肝 性 脑病 ”着 靖 样 发 作 多 发 生 于 疾病 末期 ,此 期 串 
者 已 处 于 深 展 迷 状 态 ,瞳孔 散 大 , 肌 张 力 减 低 , 各 种 反射 消 
失 , 昏 迷 前 期 出 现 的 扑 沟 样 息 昭 亦 消失 。 

10. 尿毒 症 ” 冶 病 样 发 作 是 尿毒 症 的 常见 症状 ,发 作 
形式 多 为 全 身 性 抽 搞 ,也 可 是 局 限 性 抽 搞 , 爹 身 抽 挤 发 作 前 
常 先 有 运动 不 稳 , 手 指 震 晤 、 扑 淖 样 做 颜 及 肌 题 搞 Cmyok- 
ymia) 。 

11. 茶 丙 酮 尿 症 ” 常 在 一 岁 以 前 发 病 ,多 为 全 身 性 抽 
搞 及 婴儿 癌 挛 症 ,具有 反复 发 作 及 药物 不 易 控 制 的 特点 。 
脑 电 图 有 高 波幅 糠 - 慢 复 合 波及 高 度 失 律 等 异常 改变 .患者 
常 伴 精神 发 育 幼 蕉 .皮肤 色白 细 议 ,头发 呈 棕 黄色 等 特点 。 

(六 ) 心血 管 疾病 

1 高 血压 脑病 ” 抽 搞 发 作 形式 多 为 全 身 性 .也 可 为 局 
限 性 ,严重 者 皇 着 病 持续 状态 ,患者 多 伴 有 剧烈 头痛 、 哎 吐 、 
总 识 障 但 及 神经 系统 症状 。 

2. 急性 心 源 性 脑 缺 血 综合 征 ”各 种 心血 管 疾病 引起 
的 急性 脑 缺 血 , 蚁 缺 氧 性 时 熙 , 其 中 部 分 病例 可 发 生 抽 杭 性 



































旦 抒 。 抽 撕 发 作 时 有 心 胜 停 搏 或 心动 过 速 , 心 动 过 组 ,血压 
下 降 等 ,心电图 检查 有 异常 改变 。 

(七 ) 暴怒 惊厥 “又 称 屏 气 发 作 , 多 见于 1 一 3 岁 小 儿 ， 
多 乱 时 出 现 ,严重 者 与 汝 痛 发 作 相似 ,两 眼 凝 视 ,发 果 2~3 
分 钟 后 来 一 次 深呼吸 ,片刻 后 神志 立即 清醒 ,继续 啼 光 ,无 
其 他 症状 及 神经 系统 阳性 体征 。 与 济 冯 的 区 别 :发 作 前 
有 软 怒 等 诱因 刺激 ;发 作 以 突然 停止 呼吸 出 现 发 绀 为 起 
点 , 继 之 才 出 现 抽 描 .而 铭 痛 发 作 则 先 有 抽 搞 ,后 出 现 呼吸 
暂停 。 

( 八 ) 破 伤 风 ”本 病 的 特点 是 肌肉 旦 强直 性 抽 搞 ,以 下 
特点 可 与 首 痫 相 区 别 :患者 有 皮肤 及 夭 膜 外 伤 史 ,全 身 强直 
性 抽 搞 时 意识 清楚 ,外 界 刺激 可 引起 发 作 , 发 作 间 欧 期 肌肉 
呈 紧 张 的 强硬 状态 ,苦笑 面容 ,张口 困难 。 

( 九 ) 狂犬 病 狂犬病 引 起 的 全 身 肌肉 抽 搞 仅 发 生 于 
冶 牵 期 ,患者 旺角 己 反 张 ,但 意识 清醒 ,伴随 的 喉 肌 痉挛 不 
仅 在 饮水 时 出 现 ,无 法 吞咽 ,看 到 水 , 听 到 水 流 的 声音 ,甚至 
想到 水 也 可 发 生 。 

(十 ) 疗 症 性 抽 搞 ”根据 发 作 时 意识 并 不 恋 失 ,对 外 界 
刺激 尚 有 反应 ,双眼 常 紧 闭 ,无 舌 咬 伤 及 口 流血 沫 等 特点 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 病史 ,临床 发 作 类 型 ,神经 系统 检查 ,结合 必要 的 
辅助 检查 ,大 部 分 病例 可 发 现 相关 的 病因 ,明确 诊断 。 

询问 病史 应 注意 有 无 家 族 史 及 胎儿 期 、 围 生 期 的 情况 ， 
有 无产 伤 头 颅 外 伤 . 脑 炎 、 脑 膜 炎 、 脑 寄生 虫 等 病史 。 查 体 
应 注意 有 无 皮下 结 节 ,全 身 性 疾病 及 神经 系统 局 限 体征 , 然 
后 针对 所 怀疑 的 病因 选择 有 关 检 查 ,如 血糖 . 血 钙 、 议 消 液 、 
脑 电 图 .CT、MRI、PET 等 。 

鉴别 诊断 可 参考 分 类 部 分 的 各 疾病 特点 。 


治疗 】 


详 见 本 篇 第 八 章 第 一 节 " 竟 痛 ”。 





四 、 竣 疾 


St 


学 
动 的 丧失 .可 由 大 脑 至 山 
损 引 和 起。 根据 次 痪 的 严 
虹 痪 。 根 据 瘫痪 的 类 型 、 


瘫痪 (paralysis) 是 指 随意 运 
肉 的 神经 传导 通路 中 的 任 一 部 位 受 
重 程 度 , 可 分 为 完全 瘫痪 和 不 5 
可 分 为 单 次 、 偏 竣 、 截 次、 四 歧 竣 或 少见 的 三 股 瘫痪 。 最 具 
临床 应 用 价值 的 是 根据 瘫痪 的 机 制 和 累及 部 位 进行 分 类 : 
即 分 为 上 运动 神经 元 .下 运动 神经 元 .神经 肌肉 接头 处 和 肌 
肉 的 损害 引起 的 竣 痪 
和 上 上 运动 神 元 天 人 
核 脑 十 六 | 经 
引起 的 人 不能。 瘫痪 肢体 肌 张 / 
体检 时 上 张力 有 类 似 " 折 刀 " 样 改变 。 















笃 元 ( 背 艇 前 角 细 胞 













和 反射 增强 或 亢进 。 


现 阵 挛 , 如 躁 阵 挛 、 途 阵 挛 等 。 病 理 反射 阳性 (如 下 肢 
巴 宾 斯 基 征 ,上 肢 截 夫 受 征 等 )。 腹 壁 ( 浅 ) 反 射 消失 。 无 肌 





束 性 颤动 和 肌 萎 缩 ( 长 期 闪 痪 后 可 有 失 用 性 萎缩 ) 。 一 侧 皮 
质 脊 散 束 受 损 , 仅 出 现 病灶 对 侧 肢体 准 疼 。 一 侧 皮质 脑 于 





束 受 损 时 , 仅 对 侧面 神经 支配 的 下 面部 肌肉 和 对 侧 舌 下 神 
经 支配 的 肌肉 出 现 瘫 疾 , 因 其 他 脑 神经 运动 核 由 双 侧 皮质 
脑 干 束 支配 。 受 双 侧 锥 体 束 支配 的 眼 外 肌 \ 咀 嚼 肌 、 咽 吃 
肌 、 颈 肌 、 胸 肌 和 腹 肌 在 单 侧 锥 体 束 损害 时 不 受累 。 在 急性 
严重 病变 时 ,由 于 断 联 休克 作用 ,可 出 现 迟 缓 性 瘫痪 ,无 病 
理 反 射 ,休克 期 过 后 逐渐 转 为 痉挛 性 休克 。 

锥 体 束 通路 上 不 同 部 位 损害 时 瘫痪 的 特点 : 

(1) 皮质 型 : 因 运 动 皮质 呈 一 长 条 分 布 , 局 灶 性 病变 引 
起 对 侧 单个 肢体 面部 的 中 枢 性 竣 疾 。 皮 质 病变 多 见于 脑 
肿瘤 ,动静 肪 畸形 和 脑 梗死 等 。 

(2) 内 询 型 :内 讲 区 域 为 锥 体 束 、 丘 脑 皮质 束 和 视 放射 
汇集 处 ,病变 时 出 现 对 侧 偏 竣 、 偏 身 感觉 障碍 、 偏 盲 , 即 “三 
偏 ?综合 征 , 病 变 微小 时 亦 可 仅 出 现 偏 次 。 多 见于 脑 血管 
病 。 皮 质 和 内 赛 间 的 白质 病变 , 瘫 交 情况 介 于 两 者 之 间 , 以 
对 侧 一 个 肢体 瘫痪 为 主 ,但 偏 侧 肢 体 均 受 累 ,多 见于 胶 质 瘤 
和 脑 血管 病 。 

(3) 脑 干 型 :一 侧 脑 干 损害 ,出 现 交叉 性 瘫痪 , 即 病灶 
侧 脑 神经 麻 阁 和 对 侧 肢体 的 中 枢 性 瘫痪 。 可 见于 脑 血 管 病 

和 脱 链 精 疾 病 。 

(4) Ne 
性 四 肢 准 。 一 侧 脊 艇 损害 ,出 现 对 侧 肢体 偏瘫 ,无 脑 神经 
害 。 颈 膨大 处 横贯 性 损害 , 因 累 及 前 角 细 胞 和 皮质 痊 散 和 
出 现 上 肢 下 运动 神经 元 瘫痪 和 下 肢 中 杠 性 闪 病 。 在 颈 膨大 
和 腰 膨 大 之 间 的 横贯 性 损害 则 引起 痉挛 性 截 次, 不 完全 损 
害 时 为 伸 直 性 截瘫 .完全 损害 时 因 前 庭 消 骨 束 和 网 状 消 入 
束 等 中 断 , 下 上肢 届 肌 产生 非 自主 性 痉挛 , 往 、 膝 、 躁 关节 呈 届 
曲 姿势 , 称 为 屈曲 型 截 次 ,预后 更 差 。 下 部 腰 佣 病变 ,因此 
处 锥 体 束 已 消失 ,只 出 现下 肢 周 围 性 截 次 。 将 通病 变 多 伴 
损害 平面 以 下 感觉 障碍 和 大 小 便 障 碍 。 疹 散 半 侧 横贯 性 损 
害 引 起 崖 通 半 切 综合 征 。 兰 殴 病 变 多 见于 炎症 、 损 伤 .肿瘤 
或 血管 病变 等 。 

2. 下 运动 神经 元 瘫痪 ”包括 次 和 藤 前 角 细胞 、 脑 神经 
动 核 及 其 发 出 的 神经 轴 突 受 损 时 出 现 的 肌肉 账 疯 。 
点 是 瘫痪 肌 的 肌 张 力 降低 ,肌肉 弛 缓 ,松软 . 肌 蓉 缩 , 亦 称 也 
绥 性 瘫痪 ,可 见 肌 束 着 动 , 妥 反 射 减低 或 消失 .无 病理 反射 
WN 传导 异常 , 失 神 经 支配 电位 . 即 肌 肉 静 息 时 









运 
主要 特 











瘫痪 呈 节 段 性 ee 如 第 3 腰 链 前 角 纳 朋 病 变 引起 股 思 头 
了 册 凑 次 和 萎缩 。 变 多 见于 痊 散 前 角 灰 质 炎 : 慢 性 病 
变 见 于 肌 萎 缩 侧 索 硬化 。 

(2) 前 根 损害 :与 前 角 病 变相 似 . 滩 痪 也 旺季 段 性 , 常 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


见 肌 束 性 涯 闫 。 后 根 多 同时 受累 , 伴 神经 根 痛 或 感觉 障碍 。 
病因 多 为 信 外 肿瘤 的 庄 迫 、 少 器 膜 炎 或 椎 骨 病 变 。 

(3) 神经 从 损害 :神经 从 包含 运动 纤维 和 感觉 纤维 , 损 
害 后 出 现 迟 缓 性 瘫痪 和 感觉 障碍 。 损 害 范 围 可 累及 一 个 肢 
体 或 多 数 周围 神经 。 

(4) 周围 神经 损害 : 因 大 多 数 周围 神经 是 混合 性 的 , 除 
迟缓 性 痛 疾 外 , 尚 有 疼痛 、 麻 木 等 手套 ,袜子 型 感觉 障碍 和 
自主 神经 功能 障碍 。 

3. 神经 肌肉 接头 处 病变 和 肌肉 本 身 病变 所 致 瘫痪 

下 运动 神经 元 、 神 经 肌肉 接头 和 肌肉 组 成 运动 单位 , 受 损 所 
致 的 瘫痪 有 相似 性 , 均 无 病理 反射 。 神 经 肌肉 接头 处 病变 
多 见于 重症 肌 无 力 等 ,其 引起 的 瘫 疾 呈 波动 性 , 肌 张 力 和 妥 
反射 正常 ,无 感觉 障碍 ,无 肌 鞭 缩 , 肌 电 图 重复 电 刺 激 有 明 
显 衰 减 。 原 发 于 肌肉 疾病 引起 的 瘫痪 ,不 按 神经 分 布 出 现 ， 
多 对 称 性 ,多 肢体 近 端 受累 为 主 ,少数 远 端 为 主 或 远 端 和 近 
端 同时 累及 。 肌 萎缩 在 早期 不 如 肌 无 力 严 重 , 在 婴 幼儿 易 
漏诊 。 在 肌 营 养 不 良 症 可 出 现 肌肉 假 肥大 。 部 分 肌肉 肤 反 
射 病变 早期 多 无 变化 ,晚期 可 降低 。 尚 可 出 现 肌肉 本 身 表 
现 如 肌肉 疼痛 和 压痛 、 肌 强直 , 痛 性 痉挛 和 肌肉 疾 动 等 。 








五 、 睡 眠 障碍 
朱 国 行 

正常 成 人 的 睡眠 觉醒 周期 约 24 小 时 ,其 中 2/3 为 觉醒 
期 。 人们 所 需 的 夜间 睡眠 时 间 各 不 相同 ,睡眠 时 间 随 年 龄 的 
增 大 而 减少 ,正常 成 人 少 则 4 小 时 睡眠 ,多 则 11 小 时 睡眠 ， 
平均 7~9 小 时 。 一般 非 热带 地 区 的 人 每 天 睡眠 为 6. 5~8 
小 时 。 儿童 和 衣 少 年 睡眠 长 于 成 人 ,年 轻 人 长 于 老人 ,老年 
人 和 和 疾 果 患者 夜间 睡眠 时 间 减 少 而 白天 常 有 困倦 思 睡 。 
睡 忠 是 一 个 主动 过 程 。 正 常人 按 脑 电 图 、 有 眼球 活动 , 肌 
电 图 和 自主 神经 功能 等 变化 ,将 睡眠 分 为 不 同 的 阶段 ,每 个 
阶段 反映 不 同 的 睡眠 深度 ,而 且 每 一 阶段 的 时 限 也 各 不 相 
同 。 每 一 睡眠 周期 分 为 非 眼 球 快速 运动 睡眠 (non rapid 
eye movements sleep, NREM) 和 服 球 快速 运动 睡 距 (rapid 
eye movements sleep, REMD) . 每 一 车 期 为 2 小时， 其 中 
NREM 约 60 一 90 分 钟 ,REM 约 15 分 钟 。NREM 包括 第 
] .第 [[. 第 而 .第 个 阶 段 , 
第 | 阶段 (stage [ ) 又 称 浅 睡 期 。 人 进入 睡眠 .肢体 有 
站 式 , 将 稼 否认 自己 入 睡 。 暗 筷 大 小 有 缓慢 变 
化 .有 十 分 短暂 的 腿 球 不 规则 运动 , 朋 日 减少 。 肌 电 疼 
波 由 减低 , 册 张 力 降 低 ， 辜 电网 上 ce 波 减 少 ,有 低 帆 0 波 和 
汪 波 混合 节律 。 

第 下 阶段 (stage 上 ) 义 称 轻 度 睡眠 期 。 在 入 睡 10 一 15 
分 钟 内 出现 .眼球 和 驱 体 玫 乎 无 活动 , 肌 张 力 降 低 、 听 六 增 
加: 手眼 腿 好 ， 其 中 少 部 分 人 被 晚 剧 后 仍 可 在 认 入 源 。 议 
电 侈 有 睡眠 梭 虎 波 :在 突然 直 响 时 有 综合 波 


第 由 阶段 (siage 有 由) 也 称 审 度 萎 让 期 ， 腿 球 和 得体 碟 
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活动 ,不 易 被 唤醒 。 肌 电 图 完全 平坦 。 肌 张力 消失 。 脑 电 
图 有 了 睡眠 梭 形 波 和 高 幅 慢 波 。 

第 区 阶段 (stage TY ) 也 称 为 深度 睡眠 期 。 脑 电 图 与 第 
焉 阶段 不 同 , 梭 形 波 消失 , 均 为 高 幅 慢 波 。 其 余 的 临床 和 肌 
电 图 表现 与 第 于 阶段 相同 。 

一 般 成 人 在 睡眠 后 30 一 45 分 钟 后 到 达 第 肛 、 第 让 阶 
段 ,并 可 持续 数 分 钟 到 1 小 时 。 但 大 部 分 儿童 睡眠 主要 处 
于 第 古代 阶段 , 且 长 于 成 人 。 

REM 睡眠 又 称 为 清醒 睡眠 期 。 此 期 继续 以 上 阶段 , 仍 
在 深 睡 眼中 ,但 此 时 出 现 眼球 较 快 的 水 平 活 动 。 肌 电 仍 抑 
制 , 肌 张力 仍 消失 。 脑 电 图 以 波 为 主 , 混 有 低 幅 快 波 。 此 
期 有 自主 神经 系 功能 变化 ,血压 升 高 .呼吸 不 规则 ,阴茎 和 
阴蒂 勃起 。 此 期 醒 来 能 清楚 地 回忆 梦 的 内 容 。 

在 整个 睡眠 中 ,第 工 一 阶段 和 REM 唾 距 组 成 一 周 
期 ,该 周期 交替 出 现 。 正 常 -一 夜 睡 眠 可 有 4 个 周期 ,每 一 周 
期 约 为 2 小 时 。 其 中 NREM 睡眠 60 一 90 分 钟 ,REM 睡眠 
约 为 15 分 钟 。 

唾 眠 障碍 (dyssomnia) 主要 表现 为 睡眠 量 和 质 的 变化 ， 
如 失眠 和 过 度 嗜 眠 证 , 另 一 类 的 表现 为 睡眠 中 发 生 的 异常 
行为 变化 。 常 见 的 睡眠 障碍 疾病 有 下 列 几 种 ， 

(一 ) 失眠 ”失眠 (insomania) 最 常见 ,造成 失眠 的 原因 
很 多 ,可 由 于 睡眠 环境 .工作 和 经 济 压力 、 社 会 应 激 , 疼 病 、 
药物 ,兴奋 剂 ,疾病 (躯体 疾病 和 精神 疾病 ) 。 

失眠 类 型 有 人 睡 困 难 、 续 睡 困 难 和 早 醒 。 患 者 次 日 感 
到 体力 恢复 不 佳 ,有 焦虑 .紧张 .不安 . 压 抑 感 。 严 重 者 有 心 
率 加 快 .体温 升 高 ,周围 血管 收缩 等 自主 神经 症状 。 

(二 ) 过 度 嗜 眠 症 过 度 嗜 卢 症 (hypersomnia) 包 括 下 
列 原 发 的 睡眠 疾病 ,也 可 由 于 CNS 抑制 药 .甲状 腺 功能 减 
退 等 代谢 病 或 各 种 疾病 引起 的 昏迷 前 期 的 表现 。 

1. 发 作 性 睡 病 ” 是 一 种 有 典型 四 联 症 的 疾病 ,其 表现 
为 白天 过 度 陵 睡 , 狮 倒 、 信 蚂 前 幻觉 及 睡眠 瘫痪 。 所 有 患者 
都 有 和 白天 嗜睡 ,但 其 特征 在 患者 问 有 很 大 的 不 同 。 自 动 症 、 
遗忘 症 可 作为 发 作 性 睡 病 临 床 表 现 的 一 部 分 。 

白天 过 虞 睹 唾 系 发 生 在 白 关 的 不 可 抑制 的 睡 卜 发 作 ， 
多 在 25 岁 前 发 病 , 可 终身 存在 ,在 苔 氏 欲 睡 时 就 进入 睡眠 
中 ,持续 数秒 钟 到 半 小 时 ,甚至 儿 周 , 除 睡 距 时 间 不 恰当 外 ， 
没有 其 他 异常 。 醒 后 患者 精神 振作 ,可 有 异常 饥 俄 感 。 每 
日 可 发 作 数 次 ,这 种 欲 唾 的 感觉 从 少 能 通过 改变 环境 和 主 
观 努 力 抗争 数 分 钟 。 

竹 倒 发 作 表 现 为 部 分 或 全 部 骨 宫 肌 张力 突然 短暂 地 

(个 到 1 分 钟 ) 表 失 , 引 起 患 着 路 合 在 地 。 在 某 些 严 重 的 发 
作 由 ,这 种 完全 不 能 动 而 意识 非常 清楚 的 病 况 令 患 者 特别 
巧 殿 。 不 由 型 者 则 仪 有 面 肌 松 弛 , 头 及 颈 下 算 或 膝 灾 昌 。 
起 者 在 半 醒 或 表 人 睡 时 有 睡眠 凑 痪 和 纠 
:要 为 视觉 (几何 图 形 、 人 动物 和 复杂 场面) 
关 症 状 , 少 有 触觉 嗅觉 或 味 党 现象, 大约 173 的 患者 
有 此 症状 出 现 ， 


























2. 梦 行 症 ” 亦 称 睡 行 症 或 梦游 ,常见 于 青少年 ,人 了 睡 
后 2 一 3 小 时 发 病 , 突 然 从 床上 坐 起 ,自动 执行 各 种 简单 或 
复杂 的 动作 ,如 穿 衣 、 解 尿 . 外 出 、 做 家 务 等 。 发 作 期 间 不 易 
唤醒 , 持 绪 10 一 30 分 钟 ,次 晨 不 能 回忆 发 作 经 过 。 

3. 夜 惊 ” 亦 称 睡 惊 症 , 多 见于 2 一 5 岁 儿 童 ,出 现在 人 
睡 后 几 小 时 。 患 儿 突 然 从 深 睡 中 醒 来 ,惊慌 失措 ,大 声 壬 
闸 , 伴 有 心动 过 速 出 汗 、 暴 弘 、 瞳 孔 扩 大 ,呼吸 急促 、 竖 毛 
等 ,持续 1 一 10 分 钟 , 醒 后 不 能 回忆 ,但 在 党 醒 前 发 作 则 可 
能 回忆 起 一 种 压迫 、 问 塞 或 罕 息 感 。 

4. 梦 质 “” 亦 称 为 恶 梦 性 焦虑 发 作 , 为 强烈 的 梦境 所 引 
起 的 恐惧 或 躁动 状态 ,患者 表现 为 从 睡眠 中 突然 醒 来 ,直接 
进 和 人 急性 焦虑 发 作 状 态 , 有 跌倒 或 死亡 的 恐惧 ,甚至 有 心律 
的 窦 性 停 持 ,患者 突然 便 来 后 ,立即 完全 清楚 ,能 复述 恐怖 
梦境 的 生动 细节 ,不 会 出 现在 梦游 和 夜 惊 中 见 到 的 无 反应 
的 自动 性 行为 ,也 不 出 现 夜 惊 中 见 到 的 无 反应 的 ,不 能 制止 
的 哭 闹 和 明显 的 自主 神经 兴奋 的 表现 。 

5. 睡眠 室 息 ” 指 唾 眼 经 口 典 道 的 通气 障碍 ,分 为 中 枢 
性 ` 蛆 赛 性 和 混合 性 三 种 。 表 现 为 夜间 睡眠 中 多 次 发 生 短 
暂 呼 吸 暂 停 ,响亮 的 妓 声 突然 中 止 .次 情 有 头痛 。 患 者 党 有 
短 颈 肥胖 者 ,也 有 高 血压 ,白天 有 嗜睡 发 生 . 病 久 后 有 血 中 
CO: 滞 留 , 右 心 训 竟 ,心肌 病 、 红 细胞 增多 症 。 

6. 睡眠 肌 阵 挛 是 指 睡眠 中 周期 性 腿 动 (periodic leg 
movements in sleep) , 随 年 龄 增长 而 加 频 .50 岁 以 上 发 病 者 
可 达 40% ,表现 为 睡眠 中 同时 出 现 的 大 背 尾 . 足 背 屈 、 肤 弯 
曲 的 刻板 反复 的 运动 组 成 .这 种 姿势 保持 1 一 2 秒 .然后 放 
松 , 隔 30 秒 反复 1 次 ,持续 数 分 钟 到 数 小 时 。 患 者 对 这 种 
腿 动 无 感觉 ,多 为 同 床 者 所 发 现 。 

7. 催眠 急 跳 ， 在 人 有 睡 时 的 催眠 期 会 突然 发 生 一 次 大 
幅度 的 全 身 抽 跳 ,主要 味 及 腿 部 和 身体 ,上 肢 很 少 发 生 , 少 
数 人 在 抽动 会 感知 ,但 大 多 数 人 都 由 同 床 者 告知 。 

8. 睡眠 麻 闸 ”为 睡 醒 时 意识 清醒 ,但 发 现 自己 完全 不 
能 动弹 , 似 有 濒 死 的 感觉, 时间 十 分 短暂 ,数秒 或 数 十 秒 钟 
即 过 。 呼 吸 肌 、 眼 贞 和 横 甩 员 不 受 黑 。 

9. 夜 尿 多 见于 15 岁 以 内 儿童 ,发 生 于 睡眠 的 前 1 一 
3 小 时 ,尿床 时 患者 可 有 全 身 小 扭 动 。 

10, 磨牙 ”发 生 于 任何 年 龄 ,影响 同 床 者 睡眠 .长 期 发 
病 可 损伤 牙 具 或 造成 甘 儒 关节 炎 。 

11. 快速 眼 动 睡眠 行为 紊乱 (rapid eye movement sleep 
behavior disorder) ”多 见于 中 年 男性 和 60 岁 以 上 老年 人 ， 
60% 的 患者 们 有 不 同 的 神经 疾病 ,如 痴呆 、 脑 窑 中 、 急 性 多 
发 性 神经 炎 、 多 发 性 硬化 CMS) 、 肿 瘤 、OPCA 和 成 酒 、 停 用 
茶 异 肉 腔 和 下 环 抗 抽 食 剂 。 表 现 为 从 深 眼中 突然 醒 来 , 马 

人 进行 狂 拱 的 ,攻击 或 防御 性 的 .并 且 相 当 复 杂 的 行为 , 包 
括 叶 赛 、 拳 打脚 足 同 床 痢 或 从 床上 让 来 ,几乎 所 有 的 患者 发 
作 时 均 有 捞 伤 .对 发 作 则 的 行为 不 能 回忆 , 醒 后 仅 能 回忆 
“做 梦 ”, 放 为 自 己 状 护 .在 清醒 时 一 般 没 有 攻击 行为 。 

12.， Kleine-Levin 综合 征 ”和 多 见于 吉 年 男性 .时 周期 性 






























第 一 章 


尖 ,持续 数 日 或 数 周 , 醒 后 极度 贪 食 。 














部 起 洛 


认 知 是 指 人 脑 接 受 外 界 信息 ,经 过 加 工 处 理 , 转 换 成 内 
在 的 心理 活动 ,从 而 获取 知识 或 应 用 知识 的 过 程 。 它 包括 
记忆 ,语言 , 视 空间 ,执行 .计算 和 理解 判断 等 方面 。 认 知 障 
碍 是 指 上 述 几 项 认 知 功能 中 的 一 项 或 多 项 受 损 。 根 据 严重 
度 , 认 知 障 碍 可 以 区 分 为 轻 度 认 知 损害 (mild cognitive im 
pairment,， MCI) 和 痴呆 (dementia) 。 








【 轻 度 认 知 损害 】 

MCI 是 正常 衰老 与 痴呆 之 间 的 过 渡 状 态 。2004 年 
MCI 国际 工作 组 提出 了 MCI 广义 诊断 标准 及 诊断 流程 , 诊 
断 标准 包括 :名 认 知 功能 障碍 ,但 未 达到 痴呆 的 诊断 标准 
(不 符合 DSM-T 和 ICD-10 的 痴呆 诊断 标准 ):@@ 认 知 功能 
衰退 :患者 和 (或 ) 知 情人 报告 且 客观 检查 证 实 存在 认 知 损 
害 .和 (或 ) 间 隔 一 段 时 间 检 查 发 现 有 认 知 功能 减退 的 证 据 ; 
图 基本 日 常生 活 能 力 保持 正常 .复杂 的 工具 性 能 力 可 有 轻 

在 老年 人 口中 ,MCI 的 约 10 吕 一 30%;MCI 向 
痢 果 的 转化 率 的 调查 也 很 多 :年 粗 转化 率 大 多 在 10 闻 一 
20 多 。MRI 显示 的 海马 大 小 、 皮 质 厚 度 测量 可 以 预测 MCI 
患者 易 转化 为 AD。PET 显示 边缘 系统 (海马 内侧 丘脑、 
乳头 体 , 后 扣 带 回 ) 的 低 代谢 是 中 忘 型 轻 度 认 知 功能 损害 
(aMCD 的 特征 性 表现 。 近 年 来 , 随 着 分 子 影 像 学 的 发 展 ， 
新 的 PET 示 踪 剂 如 [* CTPIB、[ CI-SB13 和 [Fj]- 
FDDNP 得 到 应 用 ,使 AD 中 的 老年 斑 (SP) 能 够 得 以 观察 。 
在 认 知 功能 下 降 的 临床 症状 出 现 前 ,就 能 对 AD 患者 进行 
早期 诊断 ,并 能 动态 观察 疾病 的 变化 和 药物 干预 后 的 疗效 。 
基于 这 些 生物 学 研究 ,2011 年 出 版 的 美国 国立 衰老 与 AD 
协会 推荐 的 MCI 诊 断 标准 ,将 MCI 诊断 标准 区 分 为 核心 
临床 标准 (core clinical eriteria) 和 临床 研究 用 标准 (Celinical 
research criteria) .前 者 的 定义 与 诊断 你 准 已 描述 如 前 ,后 
者 结合 了 生物 学 指标 ,将 MCI 区 分 为 3 种 类 型 :很 可 能 
MCI、 有 可 能 MCI 和 不 发 展 为 AD 的 MCI 目前 仅 用 于 发 
病 机 制 和 药物 临 林 试验 的 研究 中 

















【 阁 采 】 

独 果 以 获得 性 的 .广泛 的 是 进行 性 的 认 知 功能 缺 
征 , 了 包括 定 问 .记忆 、 说 言 . 运 用 注意 、 视 知觉 和 
或 退 和 不 同 程度 的 人 内 改 变 . 波 有 意 诅 










损 ) 
解决 问题 能 力 等 的 
| 

由 于 诊断 依 准 和 不 同 地 区 老年 人 故人 在 身 的 莹 异 , 闸 了 地 
其 有 差异 、 在 欧美 计 风 以 二 人 铬 的 浏 末 


1630. 其中 阿尔 区 海 默 
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患 病 率 为 4 六 (Alzheimer's dix 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 





ease, AD) 占 24 中 一 84%% 。 其 发 病 率 一 般 随 增 龄 而 增加 ,每 
年 约 1 中 一 3 骂 。“ 九 。 五 >? 期间, 我 国 北京 .上 海 、 成 都 \ 西 
安 等 地 进行 的 大 样本 人 群 调查 得 到 的 患 病 率 ,55 岁 以 上 为 
2. 67 中 一 4. 60 和 ,65 岁 以 上 为 4. 30 外 一 7.30%% ,其 中 AD 
为 47%% 一 77%%。 

(一 ) 痴呆 的 常见 病因 ”尽管 痴呆 的 病因 非常 多 ,一 般 





认为 AD 是 最 常见 的 病因 ,血管 性 痢 果 是 第 二 个 常见 的 病 
因 。 表 23-1-5 有 助 于 临床 诊断 的 分 类 方法 。 
表 23-1-5 ”痴呆 的 临床 分 类 


工 . 临床 和 实验 室 提 示 与 其 他 身体 性 疾病 有 关 的 痴呆 ， 
巴 艾 滋 病 ;加 内 分 泌 疾病 如 甲状 腺 功能 低下 、 库 欣 综合 征 和 
垂体 功能 低下 ;@ 营 养 缺 乏 状态 如 Wernicke -Korsakoff 综 
合 征 、 亚 急性 联合 变性 (维生素 B,， 缺乏 ) 和 烽 皮 病 ;@ 神 经 
梅毒 ;名 肝 豆 状 核 变性 ;@ 慢 性 药物 中 毒 (包括 CO 中 毒 ); 
名 脑 缺 氧 或 长 期 低 血糖 ;@ 类 肿瘤 < 边缘? 脑 炎 ;@ 重 金属 中 
毒 如 砷 , 包 , 金 , 镭 , 铜 和 汞 中毒;@ 血 液 透析 所 致 痴呆 

I. 有 其 他 神经 体征 但 无 明确 的 躯体 疾病 的 痴呆 ; 

中 部 廷 顿 病 ;@ 脱 骨 鞘 病 如 多 发 性 硬化 ; @ 脂 质 沉积 病 ; 
@ 肌 痉挛 瘦 痫 ; 国 亚 急性 海绵 状 脑 病 (Creutzfeldt-Jacob 
disease, CJD) 和 Gerstmann- Strausller-Scheinker 病 ;@ 小 脑 
测 性 共 济 失调 ;皮质 基底 节 变 性 ， @ 伴 痉挛 性 蕉 瘫 的 痴呆 ; 
图 进行 性 核 上 性 麻痹 ;@ 四 由 金森 病 ;@ 肌 缩 性 侧 索 硬化 
症 ;@ 血 管 性 痴呆 ;@ 脑 肿瘤 或 脓肿 ; 加 脑 外 伤 如 慢性 硬 膜 
下 血肿 、 脑 挫 裂 伤 和 中 脑 出 血 ;@ 路 易 体 病 ;@ 正 常 颅 压 脑 
积 水 或 阻塞 性 脑 水 肿 ; @ 进 行 性 多 灶 性 白质 脑病 ; 
思 Marchiafava-Bignami 病 ;@ 脑 肉芽 肿 和 血管 炎 ; 四 病毒 
性 脑 炎 





亚 . 仅 有 痴呆 的 各 种 表现 ,缺乏 其 他 疾病 的 症状 和 体征 : 
DAD;@ 额 烽 叶 退行 性 变 包 括 额 烽 叶 痴 呆 、 语 义 性 痴呆 和 
原 发 性 进行 性 失 请 ;@ 父 滋 病 ;@ 尚 未 归 类 的 退行 性 疾病 
人 

(二 ) 阁 呆 诊断 对 认 知 功能 障碍 包括 痴 果 患者 的 诊 
断 检查 包括 病史 、 -自身 体检 查 .精神 状态 检查 ,神经 系统 
检查 和 实验 室 检 查 。 

1. 病史 ”因为 锋 果 意味 痊 认 知 功能 减退 ， 询问 和 检测 
患者 减退 前 的 尖 知 水 平 是 重要 的 ,个 人 由 PP 应 该 记录 患者 
的 教育 程度 。 

2. 一 般 身 体检 查 ”一 股 身 体检 查 可 发 现 痴呆 在 各 系 
统 的 表 吏 ,有 助 于 病因 学 诊断 。 
3. 精神 状态 检查 精神 状 态 俭 查 有 助 主 确定 患者 是 
还 是 意识 内 容 类 乱 ; 认 知 功能 障碍 是 全 面 竹 
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导 敏 独 采 的 其 些 疾病 可 影响 视觉 、 


。 识 剂 这 些 有 关 的 神经 异常 有 助 于 


在 有 助 于 识别 疾 呆 的 病因 。 
具 傣 的 各 种 沽 果 的 诊断 祭 准 见 相 应 辣 





EE 节 。 


Morels 


(三 ) 鉴别 诊断 

1. 可 治疗 的 痴呆 病因 ”如 正常 颅 压 脑 积 水 、 颅 内 肿 
瘤 . 维 生 素 Bl 缺乏 .甲状 腺 功能 低下 和 神经 梅毒 等 。 因 为 
治疗 能 阻止 或 逆转 智力 减退 , 故 正确 诊断 尤其 重要 。 

2. 痴呆 的 其 他 重要 病因 ”亨廷顿 病 (HD) 所 致 闯 果 的 
患者 及 其 家 属 应 作 遗 传 咨 询 ,如 诊断 为 克 雅 病 和 艾滋 病 所 
致 的 痴呆 综合 征 , 患 者 应 隔离 以 防 传染 。 

3. 有 争论 的 痴呆 病因 “有 些 常 被 认为 是 痴呆 病因 的 
疾病 并 不 直接 导致 痴呆 。 比 如 , 原 发 性 酒精 性 痴 果 就 有 争 
议 , 因 为 酮 酒 患者 的 痴呆 也 许 是 头 部 外 伤 或 营养 缺乏 等 相 
et 这 个 概念 目前 已 较 少 使 用 ,这 是 因为 单 
纯 抑 郁 导致 痴呆 较 少 见 , 而 长 期 抑郁 可 产生 一 定 程度 的 认 
知 损害 ,所 以 ,应 对 痴呆 患者 的 情绪 进行 评估 与 干预 ,是 否 为 
“ 假 性 痴呆 ”需要 随访 确定 。 老 年 人 中 的 药物 中 毒 , 常 作为 疾 
呆 病 因 引 用 ,实际 上 它 导致 急性 意识 模糊 状态 ,而 不 是 痴呆 。 

痴呆 的 防治 与 病因 相关 , 见 相应 的 痢 呆 类 型 的 章节 。 











七 、 言 语 障 碍 
吕 传 真 

“ 言 " 指 说 , 讲 ,“ 语 ”" 指 表达 ,沟通 的 文字 、 符 号 及 其 理 
解 。 言 语 障 得 包括 由 中 枢 神 经 病变 引起 的 语言 形成 不 能 , 表 
达 不 能 和 理解 不 能 ,以 及 构 音 器 官 .周转 神经 和 肌肉 病变 所 
引起 的 言语 表达 不 良 或 不 能 两 大 部 分 。 临 床 表 现 的 失语 、 失 
读 , 失 认 、 失 声 、 词 育 , 词 于 等 症状 常 因 没有 阳性 的 躯体 神经 
损害 体征 ,被 误 认为 功能 性 疾病 ,应 引起 临床 医师 重视 。 

(一 ) 失语 (aphasia) 失语 是 一 组 大 脑 皮质 损害 综合 
征 , 根 据 到 皮质 损害 的 部 位 可 分 为 前 半球 性 失语 和 后 半球 
性 失语 ,大 脑 外 侧 裂 周 性 失语 和 非 外 侧 裂 性 失语 ;根据 临床 
表现 的 语言 表达 式 ,复述 ,理解 ,命名 和 书写 功能 等 又 可 分 
为 Broca 失语 ,Wernicke 失语 ,传导 性 失语 ,全 失语 ,命名 性 
失语 ,皮质 下 失语 等 。 

1. 外 便 裂 周 性 失语 

(1) Broca 失语 : 亦 称 表 达 性 失语 或 前 部 失语 。 言 语 
表达 很 不 流畅 , 留 实 词 ,连接 词 减少 或 消失 ,口语 理解 相对 
完好 ,但 对 名 法 结构 及 序列 性 理解 有 障 得。 复述 明显 受 损 。 
有 了 明显 的 失 读 ,可 出 现 意念 运动 性 失 用 症 。 大 多 数 伴 有 大 
脑病 变 引起 的 不 同 程度 偏 将。 病变 位 于 优势 侧 额 叶 后 下 
部 , 届 大 脑 中 动脉 供血 区 。 
(2) Wernicke 失语 ， 亦 称 为 感受 性 失语 .后 部 失语 等 。 
流畅 , 构 音 良好 ,有 错 语 , 字 量 可 少 于 正常 或 过 多 (多 言 
言语 内 容 改变 明显 , 错 语 性 替代 量 多 , 常 伴 口 语 理解 障 
但 ,复述 障 人 得。 上 典 曹 的 病变 累及 优势 侧 半球 闫 叶 的 后 上 部 ， 
出 大 脑 中 动脉 下 支 供血 , 称 为 Wernicke 区 。 

(3) 传导 性 失语 症 :由 优势 半球 岛 叶 、 类 叶 缘 上 国 的 中 
汪 状 纤维 受 损 . 使 言语 感受 区 与 言语 运动 表达 区 的 联系 中 


‘en 
























断 所 引 直 。 有 明显 复述 困难 ,特别 是 较 长 的 词组 及 语句 . 表 








现 为 字 词 处 理 障碍 ,自发 言语 基本 上 流 蚁 ,可 有 错 语 替 代 及 
找 词 中 断 。 多 数 有 最 洋 书 面 材料 , 听 语 理解 





基本 正常 。 一 般 很 少 : 体征 。 
(4) 完全 性 失 训 各 优 势 羊 球 的 侧 裂 周围 
区 时 ,起 初 患者 呈 绒 默 ， ed 恢复 到 有 一 些 词语 可 表达 
时 , 才 被 认为 失语 。 韭 流畅 性 ,理解 :不 能 复述 . 失 
命名 、 失 读 或 失 写 , 常 相对 保留 其 非 词语 性 语言 ,如 姿势 . 痢 
律 功能 。 可 完成 某 些 自动 言语 活动 (如 序列 性 字 词 )。 多 数 
患者 伴 偏 次、 偏 身 .有 完全 或 部 分 性 右 侧 视野 同 向 
缺损 。 大 多 数 病例 的 病变 广泛 . 昧 及 优势 半球 侧 凶 部 前 后 
方 ,包括 Broca 区 .Wernicke 区 及 侧 漠 周围 区 , 盐 至 损害 深 
部 内 嗓 、 基 底 节 及 (或 ) 丘 脑 。 
2. 非 外 侧 裂 性 失语 ” 系 大 脑 皮 质 的 病灶 不 在 外 侧 询 
周转 者 所 出 现 的 失语 . 它 包 括 : 
(1) 命名 性 失语 :患者 自发 语言 流利 ,复述 基本 正常， 
听 、 写 .阅读 均 正 常 ,唯一 异常 表现 为 无 法 叫 出 物体 的 名 称 ， 
但 能 理解 物品 用 途 , 提 示 可 回忆 。 此 型 失语 常见 于 优势 半 
球 的 狐 时 或 矣 枕 皮 质 病 变 
(2) 经 皮质 性 失语 ,临床 可 分 为 经 皮质 运动 性 失语 ,经 
皮质 感觉 性 失语 和 经 皮质 混合 性 失语 。 前 者 表达 不 流利 , 语 
法 错误 多 ,命名 ,书写 等 困难 , 常 与 额 叶 旁 中 央 运 动 副 区 病变 
有 关 。 经 皮质 感觉 性 失 语 则 表现 为 空话 , 错 话 连篇 .理解 图 
难 ,命名 不 能 , 常 ee Alzheimer 症 。 
(3) 单纯 性 词 登 . 词 宵 ;分别 见于 主 仙 对 叶 和 枕 叶 病 
人 ee 和 复述 听 到 的 语言 ,但 自发 语言 
和 书写 多 数 正 常 。 后 者 表现 为 患者 能 抄 可, 自发 书写 或 听 
写 , 能 理解 ,复述 ,但 即 赤 失 朗 读 的 能 力 和 理解 文字 的 意义 ， 
亚 不 能 四 配 频 色 与 文字 的 关系 。 
加 失 写 :党 由 左 侧 半球 角 回 或 顶 中 弥 逮 性 病 
让 | 直 ,各 省 和 入 加 浊 提交 好 周记 和 书写 守 天 隐 有 有 
(二 ) 构 音 障碍 (dyslalia) 对 发音 肌 的 肌 力 减弱 或 次 
并 、 肌 张力 政变 或 协调 不 请 ,引起 肥 音 不 准 沁 前 不 均 ,请 流 
和 节律 类 乱 。 

, 弛 组 性 构 音 障碍 “ 因 发 音 员 本 身 的 肌 症 ,或 支配 发 
ed F 运 动 神经 元 损害 引起 发 音 肌 的 弛 组 无 力 。 临 床 主 
芝 表现 ; :中 说话 慢 ,i i 音 不消, 但 克 错 词 ， 错 诺 ， 亦 无 正 汕 
i 律 ;加 说 话 短 铝 , 伴 流 涟 ,上 典 癌 以 及 下 运动 神经 或 肌 
肉 疾病 的 证 据 ;加 不 们 中 枢 神 经 的 脑 、 小 脑 脑 F 病 损 的 神 
经 体征 。 此 类 构 音 障碍 可 见于 多 脑 神经 病变 ,下 半 蔬 定 综 
合 征 ,进行 性 延 散 麻辣 ,重症 肌 无 力 、 肌 结 养 个 良 、 多 肌 炎 以 
及 颅 底 肿 冶 和 颜 锯 交 恰 处 拓 畸形 等 

2. 痉挛 性 构 音 障碍 ”由于 支配 发 音 朋 的 双 侧 皮质 征 
芯 东 (上 运动 神经 元 ) 损 尖 . 使 日 在 层 肌 的 肌 张 力 增高 肌 用 
减 罚 而 引 是 , 亦 称 假 作 延 昔 辽 疗 。 
轻声 低 , 吕 音 较 重 。 无 肌 牙 缩 ,常任 蝇 风 强 笑 , 下 僻 反 出 多 
鞋 频 反射 阴性 ,常见 于 双 侧 内 罕 病 空 , 亦 见 于 运动 神经 
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说 话 延 缓 , 梁 洲 费 力 , 音 
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元 疾病 、 脑 炎 、 脑 缺 氧 后 踪 症 ,慢性 乙醇 中 毒 等 。 
3. 失 协 调 性 构 音 困难 ” 系 由 于 中 枢 神 经 病变 引起 的 
发 音 , 构 音 器 官 的 功能 障碍 .临床 表现 为 :四 语调 和 节奏 异 
常 ,音量 不 能 控制 ,可 表现 为 爆破 性 言语 .或 称 吟 诗 状 言语 ; 
@ 语 音 低 沉 , 表 达 不 清 或 重复 语 ;@ 伴 有 明确 脑 干 , 小 脑 和 
(或 ) 基 底 节 病 损 的 神经 系统 阳性 体征 ,如 共 济 失调 , 肌 张 力 
过 低 或 增高 .表情 呆 灌 ,两手 震 凤 ;@ 或 伴 明 显 认 知 障碍 等 。 
常见 于 :@ 各 种 原因 所 致 的 小 脑 及 小 脑 相关 的 疾病 ,如 遗传 
性 共 济 失调 .MSA、HD; 四 帕 金 森 病 (PD) 和 由 金森 病 综 合 
征 ;@AD、 皮 质 下 阁 采 等 。 
CG 其 他 言语 障碍 
到 失声 are 
皮质 而 发 不 出 言语 的 声音 。 失 声 可 为 功能 性 亦 可 为 器 质 
性 。 et 患者 正常 语言 的 口 型 和 气流 ,但 没有 
声音 表达 .文字 交流 正常 或 受 损 ,但 多 数 人 可 用 其 他 方式 表 
达 。 失 声 者 应 作 详细 的 发 音 器 官 特别 是 声带 检查 和 神经 心 
理 检 查 以 明确 病因 。 

2. 失聪 ” 系 指 语言 器 官 正常 ,但 患者 听 不 到 和 听 不 性 
语言 的 内 容 而 无 法 进行 语言 沟通 。 失聪 可 为 先天 性 、 继 发 
性 和 大 脑 半 球 功 能 性 疾病 引起 。 先 天 性 者 何 时 起 病 不 清 ， 

但 可 理解 文字 、 画 形 、 手势 等 表达 ;后 天 性 者 可 为 外 周 或 中 
枢 病 变 所 引起 ,发 病 缓慢 或 突 发 . 常 有 病因 可 查 ; 功能 性 者 | MW 
起 病 突然 ,应 作 详细 体格 检查 和 辅助 检查 予以 明确 。 

3. 失 认 (agnosia) NS 
力 。 临 床 表现 有 视觉 失 认 , 听 觉 失 认 和 驱 体 失 认 。 视 党 
认 系 指 对 环境 .物体 ,人物 的 失 认 .可 出 现 似曾相识 ,失地 理 
概念 等 症状 。 听 觉 失 认 , 系 指 对 部 悉 的 声音 不 能 辨认 ,甚至 
对 家 人 的 声音 亦 不 能 办 认 。 阴 体 失 认 常 为 右 项 叶 病 变 . 患 
者 对 自己 左 侧 肢体 不 认识 ,或 表述 为 别人 肢体 .或 认为 不 存 
在 瘫痪 等 。 失 认证 状 常 见 于 脑 党 中 和 项 叶 受 损 的 皮质 ; 
和 AD 患者 。 

4. 失 用 (apraxia) 
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系 指 患 者 对 原来 部 知 的 技 马 动作 
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失 用 常见 于 脑 血 管 病 、AD, 亦 见于 功能 性 g 
语言 障 但 的 诊 断 首 i 有 ed 省 还 是 向 
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语言 .对 话 
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六 、 有 元 后 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 
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人 


FE 来 国际 上 讨论 非常 热烈 的 一 个 问题 。 

(一 ) 定义 ” 脑 死 亡 (brain death) 的 提出 已 经 有 五 十 
余年 的 历史 。 法 国学 者 Mollaret 和 Goulon1959 年 在 第 23 
界 国际 神经 病 学 会 上 首次 提出 “昏迷 过 度 ”(Le coma de- 
passe) 的 概念 ,并 报道 了 23 个 病例 ,开始 使 用 “ 脑 死亡 ”一 
司 。 第 22 届 世 界 医学 大 会 (1968 年 ) 上 ,美国 哈佛 脑 死 亡 
定义 审查 特别 委员 会 提出 “ 脑 死亡 是 包括 脑 干 在 内 的 全 脑 
功能 丧失 的 不 可 逆 状 态 ”, 并 提出 第 一 个 脑 死亡 诊断 标准 。 
由 此 , 脑 死亡 定义 为 : 脑 死亡 是 包括 脑 干 在 内 的 全 脑 功能 不 
可 逆转 的 丧失 , 即 死亡 。 

(二 ) 脑 死 亡 的 判定 脑 死 亡 的 诊断 是 一 个 严肃、 复杂 
的 问题 。 迄 今 为 止 ,国际 上 已 有 三 十 多 个 诊断 标准 ,其 中 哈 
佛 标准 比较 有 代表 性 , 它 包括 : 深 昏 迷 、 脑 干 反射 消失 .自主 
呼吸 停止 和 脑 电 静 息 。1995 年 美国 神经 病 学 会 制定 了 脑 
死亡 具体 的 操作 指南 。1999 年 和 2003 年 中 华 医 学 会 组 织 

了 脑 死亡 标准 (草案 ) 专 家 研讨 会 ,并 于 2004 年 提出 了 我 国 

脑 死亡 临床 标准 (讨论 稿 ) 如 下 : 

1. 先决 条 件 

(1) 明确 昏迷 原因 : 原 发 性 脑 损 伤 包括 颅 脑 外 伤 . 脑 血 
管 疾病 ; 继 发 性 脑 损伤 主要 指 缺 血 缺 氧 性 脑病 ， 如 心 搏 又 
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| 停 、 麻 其 意外 、 溺 水 守 息 等 。 昏迷 原因 不 明 者 不 能 实施 脑 死 


亡 判 断 。 
(2) 排除 各 种 原因 的 可 逆 性 昏迷 :如 急性 中 毒 ( 一 氧化 
碳 ` 镇 静安 眠 药 ,麻醉 药 \ 精 神 药物 ` 员 肉松 弛 剂 等 )、 低 温 ( 肛 
温 委 32C)， 严重 电解 质 及 酸 磊 平衡 亲 乱 ,代谢 及 内 分 泌 障碍 
“如 肝 性 脑病 ,尿毒 症 脑 病 ,. 非 丽 性 高 血糖 高 渗 性 昏迷 ) 。 

2. 临床 判定 

(1) 深 昏 迷 : 结 果 判 定 :GCS 评分 为 3 分 。 

(2) 脑 干 反射 消失 :包括 :中 瞳孔 直接 和 间接 对 光 反 射 
消失 ;@ 角 膜 反 射 消失 ;@ 头 眼 反射 消失 ,眼球 回 定 不 动 , 没 
有 向 相反 方向 的 运动 ;@ 前 庭 眼 反射 (温度 试验 ) 消 失 ;@ 咳 
嗽 反射 消失 。 

(3) 自主 呼吸 停止 ,并 经 自主 呼吸 诱导 试验 证 实 者 。 
无 呼吸 试验 如 下 ， 

1) 先决 条 件 : 中 心 体温 大 于 36.5C， 收缩 压 大 于 
90mmHg, 最 初 的 6 小 时 需 和 要 补足 体液 ,保持 动脉 CO; 分 压 
大 于 40mmHg,; 动 脉 氧 分 庄 大 于 200mmHg。 

2) 断 开 呼 吸 机 。 

3) 将 气管 插 管 
纯 氧 。 

4) 注意 观察 呼吸 运动 。 

5) 8 分 钟 后 测 动脉 血气 ,并 连接 呼吸 机 。 

6) 如 果 在 这 段 时 间 内 患者 没有 自主 呼吸 ,CO)， 分 压 大 
于 6umraHg( 或 者 高 于 基础 值 20mmHg), 则 无 呼吸 试验 为 
晶 性 。 

7) 如 桌 在 坛 又 中 ,患者 血 讨 下 降 . 收 缩 夺 小玉 
gommHg, 或 者 血 氧 饱和 放下 降 , 或 者 出 现 心 律 失常 . 则 必 








重 到 隆 央 前 ,以 6L/min 的 速度 供给 
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须 马 上 重新 连接 呼吸 机 ,并 有 同时 测 血气 ,如 采 CO: 分 压 


大 于 60mmHg( 或 者 高 于 基础 值 20mmHg) , 则 无 呼吸 试验 
为 阳性 。 





续 观 察 12 小 时 以 上 ,并 于 12 小 





上 述 三 项 全 部 具备 , 持 
时 后 重复 证 实 者 。 

3. 实验 室 检查 

(1) 脑 电 图 :出 现 脑 电 图 平 直 ,不 出 现 之 25V 的 脑 波 
活动 。 操 作 时 需要 满足 以 下 技术 标准 ， 

1) 至 少 8 个 头皮 电极 ,包括 重要 脑 区 的 参考 导 联 
描记 。 

2) 电极 问 电阻 100 一 10 000Q 之 间 。 

3) 应 测试 整个 记录 系统 的 完整 性 。 

4) 为 增 大 波幅 及 获得 源 于 脑 深部 结构 的 电场 ,电极 间 
距 至 少 大 于 10cm。 

5) 敏感 性 要 增 大 到 2pV。 

6) 时 间 参 数 0. 3 一 0.4 秒 。 

7) 应 用 监测 技术 ,同时 记录 心电图 。 

8) EEG 对 外 源 性 刺激 的 反应 性 试验 。 

9) 记录 时 间 至 少 30 分 钟 ,6 小 时 后 重复 检查 以 证 明 
为 不 可 逆 , 如 果 无 相应 的 大 脑 疾 病 , 也 不 能 做 药物 第 查 , 需 
观察 72 小 时 ,以 评定 可 逆 性 。 

10) 有 资格 的 技术 人 员 描记 。 

(2) 正中 神经 短 潜伏 期 体感 诱发 电位 (SLEEP) :Pu 或 
Nis 等 电位 消失 。 操 作 时 需要 满足 以 下 技术 标准 ， 

1) 电极 的 放置 :通常 采用 盘 状 电极 , 按 国际 10 一 20 系 
数 放 置 。 

2) 滤波 频率 

3) 分 析 时 间 ; 通 常 为 50 毫秒 。 

4) 刺激 技术 :刺激 参数 : 方 波 脉 冲刺 激 , 持 续 时 间 
0.1~0.5 至 秒 ;刺激 频率 2~5Hz; @ 刺 激 强度 : 阅 刺 激 强 
度 (以 诱发 该 神经 支配 的 肌肉 轻 度 收缩 的 强度 为 宜 );@ 刺 
激 部 位 : 腕 柄 纹 中 点 上 2cm 正中 神经 走行 的 部 位 。 

5) 操 :中 安放 电极 时 必须 使 其 与 头皮 之 间 的 阻 
抗 <5kQ;@ 受 试 者 的 体温 正常 (低温 可 使 潜伏 期 延长 ); 
名 每 侧 测定 至 少 重复 2 次 ;@ 间 隔 12 小 时 以 同样 条 件 重复 
测定 。 














(3) 经 颅 多 普 勋 超声 (transcranial Doppler, TCD) 

1) 在 双 侧 大 脑 中 动脉 , 颈 内 动脉 虹吸 段 、 椎 动脉 和 大 
底 动脉 中 的 任何 随 条 动脉 记录 到 :@ 回 荡 波 ;@ 收 缩 早 期 针 
尖 样 血 流 ;@ 匹 信号。 

2) 鼎 外 ,人 锁 内 动脉 起 始 部 和 椎 动脉 起 始 部 记录 到 
沪 波 。 

3) 重复 检测 均 有 上 述 频谱 改变 。 

1) 除外 颇 内 压 变化 的 于 拢 。 

(4) 其 他 方法 

1) 阿托品 斌 3 
外 广 。 理论 直 人 而 





可 





975 年 提出 用 阿托品 试验 来 评定 脑 
是 脑 死 亡 最 者 的 心脏 对 阿托品 缺乏 别 交 感 








反应 。 方 法 是 静 注 阿托品 3mg, 如 果 心 率 增加 超过 3%, 表 
面 脑 干 的 心跳 中 枢 仍 有 功能 ,不 能 判定 为 脑 死亡 。 在 做 阿 
托 品 试验 时 ,同时 要 辅 以 TCD 或 SEP 检查 ,不 能 以 单一 阿 
托 品 试验 结果 来 判定 脑 死亡 。 

2) 核 素 扫描 检查 : 指 单 光 子 CT 断层 扫描 (SPECT) 和 
正 电 子 断 层 扫描 (PET) ,其 功能 也 是 判定 脑 血 流 停 止 。 方 
法 是 欧 注 放射 性 核 素 ”*" 锝 或 葡萄 糖 * ,如 核 素 只 停留 在 颅 底 
而 不 能 进入 颅 内 ,说 明 脑 血 流 已 经 停止 ,可 判定 为 脑 死亡 。 
然而 此 方法 也 需 搬 动 患者 ,在 核 医学 检查 室内 实施 ,仪器 设 
备 昂贵 ,一 般 医 院 不 易 添置, 方法 又 不 易 为 家 必 所 接受 。 

3) 数字 减 影 血管 造影 (digital substraction angiography， 
DSA) :DSA 在 脑 死亡 时 表现 为 造影 剂 停留 在 颅 外 而 不 进入 
颅 内 ,是 判定 脑 血 流 停止 的 * 金 标准 ”"。 但 操作 时 需要 搬 动 串 
者 ,有 创伤 性 ,另外 要 有 和 良好 的 放射 科 设备 ,要 有 专业 人 员 
等 . 故 专门 为 处 于 脑 死 亡 状 态 下 的 患者 做 DSA 就 十 分 困难 。 

2009 年 Wijidick 等 对 1995 年 制定 的 脑 死亡 操作 指南 
进行 回顾 ,得 出 以 下 一 些 经 验 :10 多 年 间 没有 患者 被 诊断 
为 脑 死 亡 后 出 现 病 情 逆转 的 ; 脑 死 亡 患者 可 以 出 现 肢 体 活 
动 ,这 些 活动 与 湖 藤 存活 有 关 ; 无 呼吸 试验 总 体 是 安全 的 。 

(三 ) 脑 死 亡 诊断 的 权限 和 程序 ” 脑 死亡 的 判定 医师 
数 各 国 很 不 一 致 ,我 国 初步 规定 : 按 脑 死亡 标准 对 患者 实 
施 脑 死亡 诊断 的 医师 必须 具有 法 定 资格 证 书 ;@ 每 例 脑 死 
亡 的 诊断 ,必须 由 两 位 获 资格 证 书 的 医师 在 " 脑 死 亡 确 认 
书 ” 上 签字 并 报 呈 本 医院 分 管 院 长 。 分 管 院 长 对 脑 死亡 无 
异议 ,在 “ 脑 死亡 确认 书 ” 上 签字 确认 脑 死亡 后 , 脑 死亡 生 
效 。 分 管 院 长 对 脑 死亡 有 异议 , 须 另 指定 两 名 具有 资 属 证 

忆 的 医师 对 患者 进行 复查 。 经 该 两 位 医师 同时 签 回 确认 的 
脑 死亡 意见 ,并 报 呈 本 医院 分 管 院 长 批准 , 脑 死亡 即 生效 。 
两 名 指定 复查 医师 仍 不 能 确认 脑 死亡 ,由 院 长 召集 医院 脑 死 
亡 鉴 定 委员 会 进行 审议 , 脑 死亡 鉴定 委员 会 需 三 分 之 二 成 员 
参加 ,并 获 会 议 参 加 者 三 分 之 二 以 上 人 员 确 认 , 脑 死亡 即 生 
效 。 我 国 由 于 幅员 辽阔 ,各 地 经 济 文化 发 展 和 医疗 水 平 寡 差 
不 齐 , 故 对 脑 死 亡 的 程序 有 更 严格 的 规定 是 完全 必要 的 。 

(四 ) 脑 死 亡 诊断 的 管理 问题 ” 脑 死亡 的 诊断 必须 按 
照 国 家 卫生 部 颁布 的 有 关 法 规 进 行 严格 管理 .诊断 脑 死 亡 
的 医师 必须 经 国家 卫生 部 及 委托 的 机 构 培训 和 考核 ,合格 
者 由 国家 卫生 部 统一 颁布 资格 证 书 ,参加 培训 的 医师 必须 
具有 副 高 级 以 上 职称 ,并 是 神经 内 科 、 神 经 外 科 、\ 麻 醉 科 、 
ICU 的 专科 医师 ;实施 脑 死亡 的 医疗 单位 须 是 地 方 级 以 上 
医院 ,并 得 到 省 级 以 上 卫生 行政 机 构 批 准 ,获得 实施 咬 移 亡 
诊断 的 特别 许可 证 。 获 实施 脑 死 亡 诊断 特别 许可 证 的 医 
院 ,在 实施 脑 死 并 标准 以 前 ,必须 成 立 脑 死亡 鉴定 - 
并 得 到 省 级 以 上 卫生 行政 部 门 批准 . 方 能 实施 。 医 院 的 蚁 
处 亡 鉴定 委员 须 由 7 名 以 上 获得 资格 证 书 的 医师 组 成 

实施 脑 死 亡 诊断 有 利于 有 限 卫生 资源 的 合理 使 用 .更 
重要 的 是 因为 脑 死亡 是 科学 和 事实 ,接受 脑 死亡 标准 是 对 
生命 的 真实 驴 重 。 
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第 三 节 ”神经 系统 特殊 检查 的 


指 征 与 应 用 
吕 传 真 
神经 系统 特殊 检查 (special examination of nervous 
system) 在 神经 疾病 的 诊断 中 具有 极其 重要 的 意义 。 现 就 
数 种 特殊 检查 的 指 征 和 意义 简单 介绍 。 


一 、 神 经 影像 学 检查 


神经 影像 (neuroimage) 学 检查 ,包括 常规 X 线 .计算 机 
断层 扫描 、 磁 共振 检查 和 血管 造影 等 内 容 。 

(一 ) 头颅 平 片 检查 ”是 一 种 经 济 简便 的 检查 手段 。 
虽然 目前 应 用 很 少 .但 仍 有 它 一 定 的 地 位 :可 以 直接 诊断 
疾病 ,如 颅骨 缺损 、 听 神经 瘤 的 内 听 道 扩大 ,垂体 瘤 的 蝶 蒂 
扩大 、 鼻 密 炎 、 肿 瘤 浸 润 骨 质 破坏 的 直接 证 据 。 四 脑 内 钙化 
为 脑 变 虫 病 ,脑膜 钙化 为 结核 性 脑膜 炎 、 脑 膜 瘤 病 ,颅骨 指 
纹 增多 提示 慢性 颅 内 压力 增高 等 疾病 提供 间接 证 据 。 

(二 ) 血管 造影 (angiography) ”神经 科 应 用 的 血管 造 
影 有 脑 血管 造影 (cerebral angiography) ,将 髓 血管 造影 和 
颅 内 静脉 罕 造 影 。 方 法 有 颈 动脉 穿刺 注射 造影 剂 和 股 动脉 








穿刺 .导管 插入 并 注 人 造影 剂 显示 脑 血管 的 方法 ,前 者 已 不 L 


采用 ,后 者 称 为 数字 减 影 血管 造影 术 (DSA) 。DSA 技术 可 
显示 颅 内 动脉 , 亦 可 选择 消 髓 节 段 进行 显影 ,后 者 即 “ 深 履 
血管 造影 ?。 由 于 造影 图 像 经 计算 机 处 理 , 因 此 血管 不 与 颅 
骨 重 释 , 显 影 清晰 ,并 有 实时 成 像 的 特点 ,造影 剂 用 量 亦 少 。 
DSA 技术 适用 于 :全 颅 内 和 关 通 血管 病 , 颅 内 动脉 瘤 , 动 静 
脉 血管 畸形 和 缺 血 性 卒中 的 脑 血 管 狭窄 和 闭塞 ;人 @ 蛛 网 膜 
下 腔 出 血 患 者 病因 检查 :@@ 颅 内 肿瘤 血 供 情况 的 了 解 ,或 颅 
脑 外 伤 者 血肿 位 置 的 确定 。 

血管 造影 的 主要 缺点 和 局 限 性 为 不 适用 于 :个 碘 剂 过 
敏 者 ;四 出 血 倾向 或 严重 肝 肾 功能 损害 ; 电 甲 状 腺 功能 亢 
进 ;@ 患 者 不 能 良好 合作 者 。 此 外 ,血管 造影 技术 仅 提 供 较 
大 脑 血管 脑 血 流 供应 血管 的 情况 .不 提供 该 区 域 小 血管 病 
和 脑 组 织 的 功能 情况 , 亦 不 能 提供 非 血 管 性 病变 的 信息 。 

(三 ) 电子 计算 机 X 射线 断层 扫描 ”电子 计算 机 X 射 
线 断 层 扫描 技术 (computed tomography, CT) 用 于 神经 系 
统 疾病 检查 的 有 : 

1. 平 扫 CT 主要 用 于 颅 脑 及 头面 部 病变 的 诊断 ,如 
蒂 区 、 瞧 襟 区 病变 的 扫描 。 

2. 薄 层 CT 以 获取 4.5mm 的 断层 图 像 , 用 于 生体 

















瘤 、 内 于 疾病 的 检查 


射 药 物 后 再 作 CT 扫描 。 根 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


法 对 需 检 查 病 灶 进 行 连续 扫描 。 根 据 扫描 结果 计算 脑 血 流 
一 (CBF) 、 脑 血 容 量 (CBV) 和 血 流 平均 通过 时 间 (MTT)， 
并 以 这 些 参数 评价 脑 组 织 的 灌注 状态 。 

5. CT 血管 造影 (CTA) 注射 造影 剂 后 ,对 所 震 检 查 区 
域 作 血 管 重 建 扫描 ,显示 脑 血 管 的 形态 。 常 规 用 于 颅 脑 动 
脉 狭 罕 、 动 脉 瘤 及 其 他 脑 血 管 病 的 检查 与 诊断 。 

(四 ) 磁 共 振 成 像 ” 目 前 用 于 神经 系统 疾病 检查 的 磁 
共振 有 下 列 数 种 : 
1. 普通 磁 共振 成 像 (magnetic resonance imaging, MRI) 
适用 于 颅 内 和 洗 骸 病变 的 常规 检查 。 用 于 脑 梗死 . 颅 内 肿 
瘤 , 瘤 病 、 炎 症 、 脱 锋 精 性 疾病 ,神经 变性 和 骨骼 肌肉 疾病 的 
2. 弥散 磁 共 振 成 像 ( diffusion weighted magnetic reso- 
nance imaging, dMRI) 用 于 急性 脑 梗 死 的 早期 , 亚 临 床 座 
中 ,小 卒中 ,神经 变性 疾病 的 诊断 , 亦 用 于 着 痢 发 作 后 的 定 
位 诊断 。 

3. 磁 共振 灌注 成 像 (perfusion weighted magnetic reso- 
nance imaging, PMRI) ”在 常规 MRI 或 dMRI 后 注射 造影 
剂 , 利 用 血 流 灌注 原理 ,了 解 病灶 区 的 血液 容积 ,是 了 解 脑 
述 死 后 脑 血 供 影响 程度 的 良好 手段 ;与 dMRI 同时 使 用 ,可 
清晰 了 解 病 损 区 与 低 灌流 区 的 范围 (mismatch area) ,确定 
半 暗 区 ,为 早期 溶 栓 治疗 提供 指 征 。 

4. 磁 共 振 血 管 造 影 有 磁 共 振动 脉 造影 (magnetic 
resonance angiography, MRA) 和 了 磁 共 振 静 脉 造影 ( magnetic 
resonance venography, MRV) 两 种 , 系 为 利用 血 流 与 鼎 内 外 





















其 他 组 织 中 弛 丈 时 间 的 不 同 ,构建 出 脑 血 答 的 图 像 。 目 前 
己 广 泛 应 用 于 颅 内 血管 病 , 脑 动脉 硬化 、 动 脉 痛 .AVM 和 


颅 内 静脉 血管 病 的 诊断 ， 

5. 磁 共 振 波 谱 分 析 (magnetic resonance Spectroscopy， 
MRS) 利用 MRI 分 析 脑 组 织 内 乳酸 (lactate) ， 兴奋 性 氨基 
酸 - 谷 所 酸 Cglutamate) , 肌 酸 会 酸 激酶 (creatine phosphoki- 
nase, CK), 以 及 烟 酰 胺 腺 噶 叭 (nicotinamide adenine, 
>AA) 的 合 量 和 比值 ,用 于 癫痫 .神经 变性 病 、 鼎 内 肿瘤 和 
总 性 脑 梗死 后 的 功能 分 析 . 

6. 弥散 张弛 磁 共振 成 像 ( diffusion tensor magnetic res- 
onance imaging,DTl) 显示 脑 白质 内 各 种 传导 束 、. 纤 维 联 
络 的 有 效 手段 .用 于 颅 内 病灶 对 神经 传导 束 影响 程度 , 脑 座 
中 累及 范围 ,MS, 老 年 痢 果 等 诊断 与 随访 。 

7， Bold 功能 磁 共 振 {Bold-funciional magnetic resonance 
Imaging,BoldFMRI) 应 用 Bold 软件 系统 进行 脑 功能 的 磁 
此 振 寺 1 描 。 该 系统 能 正人 确定 位 各 脑 功 能 区 。 利 前 用 于 神经 
外 科学 航 于 术 , 手 功能 , 脑 的 工作 记忆 , 认 知 功能 和 和 各 脑 区 

联络 的 临床 和 研究 中 。 


二 、 神 经 电 生 理 检 查 
(一 ) 脑 电 图 上 脑 电 图 (EEG) 是 通过 记录 大 脑 皮 质 生 
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物 电 活动 的 技术 ,是 研究 大 脑 功能 状态 的 主要 电 生 理工 
具 。 目 前 广泛 用 于 临床 的 有 经 头皮 记录 的 16 导 、32 导 、 
64 导 .128 导 的 普通 脑 电 图 ,24 小 时 脑 电 图 ,视频 脑 电 图 ， 
皮层 电极 ,深部 电极 脑 电 图 等 。 记 录 过 程 中 可 采用 各 种 
诱发 试验 :四 降 闭 眼 试 验 ;四 间 软 性 闪光 试验 ;@@ 过 度 换 
气 ;@ 唾 卢 诱发 试验 ;@ 睡 眠 剥夺 ; @ 药 物 ( 贝 美 格 , 戊 四 

1. 正常 的 脑 电 活动 ”分 为 下 列 数 种 波形 

(1) a 节律 ;在 安静 闭 目 描记 时 出 现 ,频率 为 8 一 13 
次 / 秒 ,波幅 为 10~100pV, 顶 枕 部 波幅 最 高 。 睁 眼 和 其 他 
感觉 刺激 或 精神 活动 时 消失 。 儿 童 在 发 育成 熟 阶段 逐步 出 
现 。 节 律 , 随 年 龄 增长 ,a 节律 逐步 增加 。 老 年 人 , 随 年 龄 
增加 节律 皇 逐 渐 减 慢 趋势 。 

(2) 8 波 :分 布 两 半球 额 部 ,频率 为 13 次 / 秒 以 上 , 波 
幅 在 30kV 以 下 。2% 的 正常 人 中 可 见 。 芋 巴 比 妥 , 荣 二 经 
草 类 (地 西洋 等 ) 药 物 可 增加 B 电 活动 和 节 率 。 

(3) 6 波 :属于 慢 活 动 ( 慢 波 ) ,4 一 7 次 / 秒 ,是 正常 儿童 
的 主要 脑 电 活动 , 随 年 龄 增长 ,该 活动 逐步 减少 。 正 常 成 年 
人 有 少量 0 波 ,波幅 为 10 一 30wV 之 间 , 以 颈 部 为 最 常见 。 

(4) 8 波 :为 慢 波 ,3 次 / 秒 , 约 7% 一 11% 的 正常 人 中 
可 以 出 现 低 师 慢 波 。 正 常人 的 脑 电 记录 中 ,不 应 当 出 现 弥 
漫 性 慢 波 。 睡 眠 过 程 中 , 当 深 睡 期 可 出 现 高 波幅 的 8 波 。 

2. 脑 电 图 检查 可 应 用 于 下 列 情况 

(1) 瘾 阐 的 诊断 ,鉴别 诊断 和 药物 治疗 的 监视 : 疯 痢 患 
者 的 脑 电 图 异常 表现 有 :@ 杯 波 ;@ 尖 波 ;@@ 多 环 波 ;四 驾 发 
性 快 节律 ;@ 每 秒 3 次 的 环 慢 复 合 波 (spike and wave) ;@ 高 
度 节律 失常 等 。 这 些 疹 痢 波形 的 出 现 ,统称 为 阐 样 放电 。 

(2) 颅 内 占 位 病变 : 幕 上 病变 中 75 色 一 90 儿 有 蜡 常 改 
变 ,可 根据 脑 电 图 异常 定位 病变 部 位 。 幕 下 ,特别 是 后 颅 凹 
的 占 位 病变 常 出 现 弥漫 性 或 阵 发 性 额 部 慢 波 异常 。 中 线 占 
位 , 胶 电 网 检查 异常 较 少 , 鞍 区 或 上 脑 于 ,丘脑 等 中线 深 部 
占 位 病变 , 亦 可 见 对 称 性 阵 发 性 异常 放电 的 脑 电 图 改变 ,但 
无 定位 诊断 之 价值 。 

63)》 脑 血管 疾病 :蛛网 膜 下 腔 出 血 的 患者 ,多 数 脑 电 图 
正常 ,车 伴 血肿 形成 则 可 出 现 局 灶 性 5 波 。 脑 内 出 血 患 者 
可 有 占 内 占 位 病变 样 脑 电 图 改变 ,并 随 血肿 吸收 和 病情 改 
善 而 脑 电 局 灶 性 改变 亦 逐 步 改 善 。 扎 血性 脑 血管 病 的 小 脑 
梗 和 者 脑 电 正常 或 有 些 0 波 ,大 块 脑 梗死 者 出 现 局 灶 性 改 
变 , 并 随 脑 血 流 的 改善 布 脑 电 图 的 慢 节 律 有 所 改善 。 

他 岗 ji: 和 包括 痢 于 ,细菌 的 闫 内 感染 , 脑 
膜 炎 和 脑 炎 患 者 均 以 轻 度 弥漫 性 脑 也 图 改变 。 狼 迷 时 两 侧 
半球 出 现 称 温 性 0) 波 和 5 波 。 局 灶 性 需 内 感染 首 出 现 局 灶 
性 9 波 和 6 波 。 进 行 性 闯 呆 患者 出 现 三 相 滤 时 .可 提示 
OD 的 诊断 。 

45)》 某 些 内 科 疾 病 的 脑 电 图 常 无 特征 意义 改变 。 例 
如 :Wernicke 脑病 者 表现 为 两 侧 弥 漫 性 同步 或 不 同步 的 慢 
波 。 血 氨 天 高 ,特别 是 肝 必 脑病 者 经度 时 有 较 多 的 4 一 7 





































次 / 秒 8 波 ;中 度 时 出 现 弥 漫 性 同步 三 相 波 ;深度 型 迷 时 三 
相 波 消失 ,并 转 为 不 同步 的 8 波 。 心 胜 停 搏 后脑 缺 氧 者 , 丈 
漫 性 8 波 和 0 波 。 慢性 肺 功能 衰竭 者 .可 有 0 波 和 少量 8 
波 ,严重 缺 氧 者 出 现 8 波 。 肾 功能 衰竭 者 a 节律 消失 ,两 侧 
半球 ,尤其 是 额 部 弥 温 尖 波 或 慢 波 。 

(6) 睡 眼 障碍 者 的 分 类 和 治疗 的 指导 。 

(7) 脑 死亡 的 判断 。 

(二 ) 肌 电 图 

肌 电 图 (electromyography, EMG) 是 以 针 性 电极 插入 
骨髓 肌肉 ,记录 和 观察 插入 电位 . 静 息 电位 ,肌肉 轻 度 和 重 

度 收 缩 时 的 肌肉 电 活动 的 变化 。 亦 可 以 应 用 圆 形 针 电 极 插 

入 到 两 根 册 纤维 之 间 , 记 录 单 根 肌纤维 的 兴奋 传递 , 称 为 单 
纤维 肌 电 图 (single fiber electromyography,.SFEMG) 。 

1. 正常 肌 电 图 

(1) 自发 电位 :正常 肌肉 中 极 少 能 在 终 板 以 外 记录 到 

发 的 肌 电 图 活动 。 在 神经 肌肉 兴奋 传导 正常 时 , 终 板 外 
ee 记录 到 电 活 动 ,但 在 4.3% 的 肌肉 中 可 能 记录 到 少 
臣 自 发 的 纤 丫 电位 。 

(2) 随意 肌 收 缩 肌 电 图 :肌肉 收缩 时 .所 有 肌肉 均 能 产 
生动 作 电 位 。 一 个 运动 神经 元 支配 数 十 至 数 百 根 肌纤维 。 
一 个 运动 神经 元 范围 内 肌纤维 收缩 到 产生 的 电位 称 为 运动 
单位 电位 (motor unit potential,MUP)。 正 常人 的 不 同 肌 
肉 中 的 MUP 大 小 不 同 ,因此 在 做 肌 电 图 时 均 应 测定 平均 

时 限 , 平 均 波 幅 和 多 相 波 (4 个 以 上 的 波形 ) 的 百分比 。 

花 集 现象 是 指 肌 肉 在 用 力 收缩 时 MUP 多 少 和 它 发 放 
频率 的 快慢 。 在 弱 收 缩 时 ,多 为 工 型 纤维 的 MUP 发 放 ,其 
频率 为 5~15Hz。 重 收缩 时 , 除 工 型 肌纤维 兴奋 外 , 了 型 纤 
维 亦 参 与 ,加 入 该 纤维 的 MUP。 因 此 在 用 力 收缩 时 , 肌 电 
图 上 出 现 快速 发 放 的 密集 的 MUP, 分 不 清楚 波形 和 电位 ， 
这 组 册 电 图 称 为 干扰 相 。 干 扰 相 的 密集 程度 与 MUP 发 放 





数量 有 关 。 临 床上 尚 可 以 借 此 推测 神经 链 鞘 悦 失 程度 和 判 
斯 疾病 的 性 质 。 
2. 异常 肌 电 图 


(1) 神经 损伤 :神经 损伤 早期 , 受 华 神经 支配 的 肌肉 自 
主 收缩 时 电 活 动 消失 (完全 损伤 ), 或 MUP 减少 (不 完全 损 
伤 ), 但 插入 电位 正常 ,无 纤 谨 电位。 神经 损伤 后 .异常 肌 电 
图 最 早 于 受伤 后 8 一 14 天 出 现 ,表现 为 插入 电 位 时 或 电 设 
移动 时 出 现 短暂 的 纤 辣 波 ;2~4 周 后 出 现 自 发 性 纤 额 电 
位 ,并 持续 至 册 肉 完全 次 缩 或 重新 神经 支配 。 部 分 性 失 神 
经 支配 者 , 常 在 一 -年 后 自发 纤 中 电位 消失 。 因 此 ,自发 性 纤 
题 电 位 可 作为 神经 支配 是 香 完整 或 是 否 重 芍 神 经 支配 的 有 
效 电 生理 参数 。 

(2) 肌 称 疾病 :肌肉 疾病 的 肌 电 图 党 可 表现 为 下 列 异 
篇 :OD 插入 电位 异常 : 3 meg 
利 正 相 波 ,波幅 忽 天 铂 小 ,频率 忽 ; 运 步 向 消 失 。 
加 运动 单位 增多 .前 止 时 没有 i ; 
人 匀 波 增多 ,波幅 减低 ,时 程 缩短 . 用 力 收缩 时 动 作 记 信 数 要 

















比 正常 时 多 ,多 呈 干 扰 相 肌 电 图 。 在 肌肉 疾病 的 诊断 中 . 强 
直 电 位 的 出 现 或 强直 样 放电 (变形 重复 放电 ) 具 有 特征 诊断 
意义 。 相 反 , 巨 大 MUP( 高 波幅 、 高 电压 ) 的 出 现 ,往往 提示 
消 赃 前 角 运 动 神经 元 损害 的 证 据 。 

(三 ) 神经 传导 速度 ”神经 传导 速度 (nerve conduction 
velocity,NCV) 是 指 记录 神经 纤维 兴奋 传导 的 速度 。XNCV 
的 测定 受 肢体 温度 影响 .在 29 一 38C 之 间 , 每 增高 1C ,传导 
速度 增 快 2. 4m/s。 在 降低 肢体 体温 时 .每 降低 1C ,末端 潜 
伏 期 延长 0. 3ms。 所 以 检查 时 ,要 求 室温 控制 在 25C 左 右 ， 
肢体 温度 控制 在 34C 为 宜 。 下 肢 NCV 比 上 上 肢 慢 , 远 端 比 近 
端 慢 。NCYV 亦 随 年 龄 而 异 .3 一 5 岁 儿 童 为 成 年 人 的 一 半 ， 
30 一 40 岁 以 后 传导 速度 开始 减 慢 ,60 岁 时 ， er l0m/ 
s。NCYV 的 测定 分 为 运动 传导 速度 (MNCV) 和 感觉 神经 传 
导 速 度 (SNCV), 这 两 种 传导 速度 的 测定 为 周 See 
轴 索 损害 ,或 以 脱 通 藉 性 损害 的 鉴别 诊断 提供 重要 参数 。 

(四 ) 重复 电 刺 激 ” 系 指 刺激 神经 近 端 ,在 远 端 记 录 复 
合 动作 电位 (compound muscle action potential, CMAP ) 。 
通常 以 3Hz、10Hz 和 30Hz 刺激 ,记录 CMAP 的 改变 ,3Hz 
刺激 后 CMAP 衰减 10% 以 上 为 阳性 ,30Hz 刺激 后 CMAP 
增加 200% 可 为 Lambert-Eaton 综合 征 诊断 依据 。 

(五 ) 诱发 电位 ”诱发 电位 (evoked potential) 系 指 应 广 
用 刺激 视觉 , 听 党 或 抠 体 感觉 后 所 记录 到 的 次 储 、 脑 干 或 大 | \ 
脑 皮质 的 一 组 神经 元 或 神经 束 的 电位 活动 。 由 于 应 用 视 | | 
觉 . 听 党 刺激 后 .由 头皮 上 记录 的 诱发 电位 极其 微小 . 约 为 
0.5~20pV 之 间 , 所 以 需要 在 蕉 加 100 一 1000 次 刺激 后 的 
记录 才能 分 析 和 判断 。 目 前 临床 广 为 应 用 的 诱发 电位 有 视 
觉 诱发 电位 (visual evoked potential, VEP) . 脑 干 听 党 诱发 
电位 (brain stem auditory evoked potential, BAEP) .和 抠 体 感 
党 诱发 电位 (somatosensory evoked potential, SEP) 和 运动 
诱发 电位 (motor evoked potential, MEP) 。 

1. 视觉 诱发 电位 ”是 应 用 电视 屏 或 普通 棋盘 翻转 刺 
激 . 于 枕 部 头皮 记录 诱发 电位 。 检 查 时 , 令 患 者 注视 不 断 盔 
转 棋 盘 屏 或 电视 屏 . 枕 部 可 记录 到 一 个 三 相 波 .电位 中 的 正 
波 潜伏 期 为 95 一 115ms, 称 为 Piw ,该 波 潜伏 期 延长 .提示 














视 交 叉 前 的 视神经 有 传导 障 租 。 若 在 顶 中 央 或 左右 枯 部 问 
时 记录 诱发 电位 则 可 分 析 VEP 异常 是 交叉 性 还 是 非 交 叉 


提示 视 交叉 前 病变 , 非 交 叉 性 VEP 异 
:视神经 和 视 束 通路 中 
.用 于 视神经 炎 、 视 神经 痊 


性 ,交叉 性 VEP 异常 
常 提示 视 交 叉 后 病变 。VEP 检查 是 
亚 临 床 病 变 早 期 诊断 的 主要 手段 
和 获 炎 (NMO) 、MS 的 辅助 诊断 、 

2， 脑 干 听觉 诱发 电位 ” 系 指 应 用 耳机 发 出 拍 击 声音 ， 
作为 刺激 .在 头皮 部 记录 经 昕 ' see 导 所 诱发 的 电位 .这 
电位 波幅 远 比 VEP 小 , 仅 为 05nVY。BAEP 可 以 记录 到 7 











个 波 . 其 中 有 5 个 波 反映 脑 干 中 特定 的 神经 发 生源 , 工 波 代 
神经 . 卫 波 代表 村 蜗 核 . 三 波 代表 向 复核 ,性 波 代表 外 
侧 匡 系 .V 波 代 类 下 左 脑 . 村 波 租 广 波 代表 皮质 昕 觉 中 枢 ， 


但 是 这 种 代表 不 是 绝对 的。 刚 订 上 ,BAEP 常 站 按 潜 伏 期 长短 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


将 其 分 成 三 个 部 分 。 前 50ms 的 前 10ms 内 .波幅 很 小 . 它 反 
映 听 神经 和 脑 干 的 电 活动 ; 其 后 的 12 一 50ms 间 为 后 成 分 . 它 
反映 丘脑 非特 异 核 团 , 内 侧 腔 状 体 和 听觉 皮质 的 电 活 动 。 刺 
激 后 100ms 出 现 负 波 称 Niw ,160ms 时 有 一 个 正 波 . 称 为 
Pzss 又 称 为 后 成 分 ,该 两 波 反映 大 脑 皮 质 投射 区 的 电 活 动 。 
根据 波形 出 现 的 完整 性 和 潜伏 期 时 间 的 改变 ,可 以 有 效 地 为 
病变 损害 的 部 位 , 听 神 经 或 脑 干 损害 提供 证 据 。 目 前 BAEP 
用 于 桥 小 脑 角 肿瘤 诊断 ,手术 监视 , 脑 干 脱 活 篆 及 血管 性 疾 
病 的 诊断 和 动态 监视 。 亦 用 于 昏迷 患者 脑 功 能 检查 。 
3. 身体 感觉 诱发 电位 ”应 用 肢体 (上 肢 或 下 肢 ) 的 轻 
微 电 刺 激 后 ,头皮 部 记录 到 诱发 电位 , 它 反映 感觉 通道 中 周 
围 神经 干 , 兰 艇 后 束 和 有 关 神 经 核 , 脑 干 .丘脑 放射 冠 以 及 
皮质 感觉 区 的 功能 和 电 活动 。 因 此 ,该 检查 仅 提供 周围 神 
经 , 浓 艇 病 损 的 证 据 ,可 作为 病情 演变 和 外 科 手 术 的 监视 手 
役 ,但 不 能 提供 疾病 性 质 的 信息 。 

4. 运动 诱发 电位 与 前 述 数 种 诱发 电位 不 同 . 它 应 用 
快速 高 电压 或 磁 刺 激 器 刺激 头皮 运动 区 范围 ,于 肢体 肌肉 
《通常 为 手 肌 ? 记 录 肌 肉 的 动作 电位 。MEP 反映 运动 皮质 
刺激 后 ,兴奋 从 大 脑 皮 质 , 经 脑 干 、 痊 淫 前 角 、 运 动 神经 根 到 
达 肌 肉 的 神经 通路 , 它 可 以 反映 皮质 延 骨 束 ,皮质 湖 扩 束 的 

"传导. 辩 角 前 角 运 动 神经 元 病变 的 情况 。 若 能 分 段 刺激 . 则 
| 可 区 分 中 枢 与 周围 神经 病 损 的 可 能 。 目 前 常用 于 运动 神经 
元 疾病 的 诊断 和 颈椎 病 的 鉴别 诊断 。 




















三 、 放 射 性 核 素 的 神经 显 像 


放射 性 核 索 在 神经 系统 中 的 应 用 ,包括 ; 全 发 射 型 计算 
机 断层 扫描 ， 有 单 光 子 发 射 计算 机 斯 层 显 像 (single-photon 
emission computed tomography, SPECT) 和 正 电 子 发 射 计 
货机 扫描 (positron emission computed tomography,.PET); 
久 脑 峭 液 间 腔 扫描 ;@ 核 素 脑 血管 扫描 等 。 
(一 ) 发 射 型 计算 机 断层 扫描 ”属于 近 20 年 发 展 迅 速 
的 新 技术 , 它 能 反映 病变 的 血 流 ` 脑 代 澳 、 神 经 递 质 , 受 体 标 
记 等 一 种 分 子 水 平 的 检查 和 诊断 方法 。 已 经 临床 应 用 的 有 
两 种 方法 ，。 
1 SPECT 是 目前 国内 应 用 最 为 广泛 的 一 种 放射 性 以 
索 显 像 方法 。 它 利用 静脉 注射 显 像 剂 近 下 -HMPAGO.eaTe 
ECD 后 10 一 20 分 钟 , 应 用 准 直 探 测 仪 于 绕 头 部 作 360* 旋 
转 , 经 55 一 20 分 钟 扫描 后 ,重建 图 像 , 可 作为 大 脑 各 部 位 脑 
血 流 分 布 情况 的 分 析 。 目前 临床 上 应 用 于 : 写 各 种 脑 血管 
病 时 项 诊 断 ;名 瘤 靖 灶 的 ) 搞 肿 镁 定位 诊断 和 有 看 复 
发 ; 匡 AD, 偏 头痛 ,精神 分 列 症 、 闭 全 性 头 颇 损 伤 等 脑 功能 
三 解 ; 扎 用 于 锝 标记 多 巴 受 体 转运 模 站 作 PD 基底 季 显 像 、 
为 PD) 时 期 涌 断 依据 . 
2 PET 是 利用 短 硅 命 放出 性 核 来 标记 葡萄 贸 或 受 体 
避 体 尊 脉 注射 后 ,研究 脑 的 萄 萄 粮 . 旨 广 质 代 让 和 各 种 功能 
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受 体 ( 如 多 巴 胺 D, 受 体 ,安定 受 体 ) 分 布 及 大 脑 功能 的 状 
况 。 目 前 较 多 应 用 的 短 寿命 放射 核 索 有 "F(” 氮 )- 脱 氧 葡 
萄 糖 .或 5O 标记 CO: 吸 人 以 及 特殊 应 用 的 D: 受 体 ,安定 
受 体 等 。 临 床上 ,主要 应 用 于 :@ 脑 种 瘤 诊断 与 鉴别 诊断 ， 
特别 是 脑 转 移 瘤 ,复发 瘤 者 常 有 高 度 阳性 结果 ;四 脑 梗死 病 
程 动态 观察 ;@ 疝 痛 灶 确定 ;@AD、PD 药物 治疗 缀 点 和 受 
体 的 表达 .为 其 诊断 和 治疗 进行 动态 观察 ;@ 代 谢 性 脑病 、 
脑 积 水 以 及 其 他 脑病 的 脑 功能 研究 。 然 而 ,由 于 设备 复杂 ， 
价格 品 贵 ,日 前 普及 尚 有 许多 困难 ,有 待 继续 努力 。 

(二 ) 脑 养 液 间 腔 显 像 ” 脑 硝 液 间 腔 显 像 是 脑 池 扫描 ， 
脑室 显 像 和 蛛网 膜 下 腔 显 像 的 总 称 。 

该 方法 是 利用 放射 性 核 素 标记 某 物质 ,而 该 物质 仅 停 
留 于 脑 关 艇 间隙 中 ,不 参与 代谢 ,但 很 快 通过 蛛网 膜 从 体内 
清除 。 常 用 的 方法 是 :腰椎 穿刺 或 颅骨 钻 孔 ,脑室 穿刺 后 ， 
于 脑室 内 直接 注入 sm Te DTPA, 分 别 于 5、10 分 钟 和 1、2、 
3.6 小 时 ,必要 时 24 小 时 作 脑 室 显 像 。 用 于 :中 脑 将 液 循 
环 障 碍 的 定位 诊断 ;四 神经 外 科 分 流 术 后 评价 疗效 提供 依 
据 ;@ 脑 状 液 涯 的 部 位 提供 定位 判断 。 


四 、 脑 血 流 测 足 


正常 人 脑 血 流 量 为 54~65ml/(100 克 脑 ， 分 ), 灰 质 流 
重 为 (78. 2 士 1. 83) ml/(100 克 脑 。 分 ) ,白质 流量 为 (20.8 
士 2. 7)ml/(100 克 脑 。 分 )。 目 前 用 于 临床 作 脑 血 流 研 究 
和 观察 的 有 经 颅 多 普 勒 超声 波 和 你 -CT。 

(一 ) 经 颅 多 普 勒 (TCD) ”目前 用 于 下 列 临 床 状况 : 
包皮 底 动脉 环 CWillis 动脉 环 ) 中 各 血管 的 状况 ,判断 动脉 
狄 窜 \ 疗 这 、 侧 支 循环 ,以 及 有 否 动 脉 瘤 或 分 流 ;@@ 监 测 心 
源 性 ,动脉 硬化 性 栓 子 脱落 状况 ,监测 药物 治疗 效果 ， 
图 动态 观察 脑 血管 痉挛 状况 ,特别 是 手术 后 及 药物 作用 
效果 监测 。 

(二 ) 每 -计算 机 断层 扫描 (Xe-CT) 在 吸入 惰性 气 
体 之 后 , 作 CT 断层 扫描 ,计算 脑 各 部 位 的 血 流 状况 。 目 前 
用 于 急性 脑 血管 病 的 研究 。 
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第 二 曹 ” 周 围 神 经 疾病 


第 一 节 神 经 痛 


一 、 三 又 神经 病 


三 叉 神 经 痛 (trigeminal neuralgia) 是 一 种 以 三 又 神经 
分 布 区 域内 的 发 作 性 剧烈 疼痛 为 特征 的 综合 征 。 发 病 率 为 


4/10 万 ~~5/10 万 。 女 性 多 于 男性 。 发 病 年 龄 常 为 60~ 
70 岁 。 





【病因 】 
病因 不 清 。 

其 病因 。 

病因 。 


动脉 硬化 、 脱 败 精 疾病 肿瘤 压迫 等 均 可 为 
此 外 ,糖尿 病 、 脑 卒中 、 局 部 炎症 等 亦 可 为 本 病 的 


近年 来 ,三 又 神 经 受 血管 社 压 连 备 受 关注 。 





【临床 表现 】 
表现 为 一 侧面 部 的 ,严格 按 三 叉 神经 分 布 区 的 发 作 性 
剧烈 刺 痛 、 撕 和 询 样 或 烧灼 样 痛 , 痛 时 表情 痛苦 .长 期 可 致 焦 
虑 与 抑郁 情绪 。 发 作 初 期 为 电击 样 感觉 ,在 20 ee 到 
其 他 区 域 ,持续 时 间 多 以 秒 计 ， 每 次 发 作 很 少 起 2 分 钟 。 
常 因 进 食 . 咀 咀 说话、 刷牙 ,发 笑 或 触摸 面部 受 史 es 诱 
发 。 为 避免 这 些 动 作 , 患 者 常常 不 洗脸 不 刷牙 。 疼 痛 可 影 
响 和 信 睡 ,但 少 有 睡眠 中 痛 醒 。 此 外 , 面 则 区 域 尤其 敏 
感 , 口 或 各 附近 , 眉 弓 的 鱼 腰 部 等 处 稍 触 即 痛 , 称 "触发 点 ” 
发 作 次 数 从 每 天 一 次 到 数 十 次 不 等 ,此 至 达 每 天 。 
发 作 间 呈 期 正常 。 三 叉 神经 各 支 分 布 区 域 均 可 发 病 . 但 以 
第 二 、: 支 为 多 见 ,273 的 病例 刀 荐 样 疼痛 分 布 于 从 口角 扩 
布 到 下 颌 角 区 成 ,1/3 的 病例 疼痛 由 口 名 或 牙 眼 扩 布 到 眼 
角 , 仅 极 4 少数 疼痛 分 布 于 三 义 神 经 第 一 支 。 左右 隔 侧 三 又 神 
经 均 可 给 病 .但 以 右 侧 为 多 . 约 为 左 侧 的 5 信 。 在 初次 发 作 
前 可 表现 为 不 典 型 的 疼 铺 ， 可 为 牙齿 、 瞄 灾区 疼痛 ,初次 发 作 
后 可 有 数 月 到 数 年 | 后 更 重 , 发 作 次 数 增 加 ,更 
郊 于 触发 ,治疗 也 更 难 , 由 一 种 药物 可 以 控制 到 需要 多 种 药 
物 才 有 缓解 或 无 效 ,长 期 预后 不 同 叫 者 之 问 有 所 不 同 

































管 祥 与 神经 交叉 压迫 部 位 .用 Teflion 补 片 减 


依据 疼痛 性 质 .部 位 ,触发 点 及 体检 无 阳性 神经 系统 体 
征 可 予 诊 断 典 型 原 发 性 三 叉 神经 痛 。 但 是 应 与 牙痛 、 鼻窦 
炎症 等 相 鉴 别 。 舌 咽 神 经 痛 、 偏 头痛 、 从 集 性 头痛 、 不 典型 
eter 原 发 性 三 又 神经 痛 鉴 别 。 
当 存 在 阳性 三 又 神经 ee 的 体征 时 . 则 要 考虑 继 发 性 三 叉 
神经 痛 , 要 进一步 诊 察 





【治疗 】 
(一 ) 药物 治疗 | 
1. 卡 马 西平 “为 三 叉 神经 痛 首选 药物 。 常 用 初 选 剂 呈 


量 为 :0. 1g. 每 日 2 一 3 次 。 必 要 时 可 加 量 至 0. 2g ,每 日 2 一 
4 次 ,每 日 总 量 以 1. 0g 为 度 。 以 卡 马 西平 联合 巴 氢 芬 为 最 
常用 药方 式 。 

2. 加 巴 喷 丁 ” 卡 马 西平 效果 不 满意 时 可 加 用 .或 单 
用 ,常用 剂量 为 900 一 1800mg/d。 














3. 茶 妥 英 钠 ”常用 昌 为 0. 1g, 每 日 3 一 上 次 ,剂量 不 宜 
超过 0. 4g。 
二 0 5 一 10mg, 每 日 2 次 开始 .总 址 60 一 80mg。 


剂量 视 患 者 反应 而 定 ， etree hen 
5. 0 12. 5mg. 每 日 2~-3 次 ,或 每 晚 50mg。 
(二 ) 封闭 治疗 ”外周 支 封闭 或 半月 神经 节 封 闭 ,适用 
于 周边 缺 医 少 药 地 区 , 少 用 。 
汪 : 手术 治疗 
经 皮 手 术 ”包括 经 皮 三 叉 神 经 节 射 频 术 、 经 皮 甘 油 
半月 本 秆 后 根 阻 断 术 、 经 皮球 褒 微 血管 减 讨 术 。 均 有 一 
定 复发 率 和 可 能 神经 损害 。 
2.， 伽 马刀 手术 “手术 风险 相对 较 小 . 宕 
效 : 也 有 复发 病例 。 
经 颇 微 血管 








3 一 13 周 后 起 


减 压 术 ” 开 上 闫 暴露 一 又 神经 根 . 人 确定 血 
s 着 二 


万 其 是 第 一 支 或 所 有 : 支 均 受 






术 风 险 , 适 于 年 轻 患 者 . 
里 刀 
2 人 = 


4. 手术 后 的 患者 可 能 仍然 需 查 服用 药物 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


二 、 和 否 咽 神经 痛 


舌 咽 神经 痛 (glossopharyngeal neuralgia) 是 一 种 少见 
的 以 舌 咽 神 经 分 布 区 域内 发 作 性 剧烈 疼痛 为 特征 的 综合 
征 。 远 较 三 又 神经 痛 少 见 。 疼 痛 发 生 于 舌 \ 咽 喉 、 耳 和 扁桃 
体 , 持 续 时 间 由 儿 秒 到 几 分 钟 不 等 ,可 以 自发 ,也 可 因 说 话 、 
咀嚼 、 咳 嗽 .吞咽 和 打 哈 从 诱发 。 有 部 分 患者 描述 为 咽喉 部 
的 弹 响 ` 摇 刮 或 异物 感 等 。 少 部 分 病例 可 伴 有 坚 夯 发 作 。 
多 见于 40 岁 以 上 患者 。 多 数 病因 不 明 , 与 三 又 神经 痛 类 似 ， 
认为 血管 祥 讨 迫 舌 咽 神 经 是 最 可 能 的 潜在 病因 ,也 可 以 继 发 
于 各 种 对 天 咽 神经 有 损害 或 刺激 的 病因 ,尤其 是 持续 疼 靖 者 
更 要 考虑 有 损害 性 病因 ,要 注意 鉴别 由 肿瘤 和 要 尿 病 所 致 的 
疼痛 。 体 愉 常 无 阳性 神经 系统 体征 。 治 疗 与 三 又 社 
似 . 但 药物 疗效 较 差 。 严 重 或 难 治 病 例 可 考虑 手术 治疗 , 减 
压 术 、 或 经 颅 切 断 部 分 舌 咽 神经 和 上 部 迷走 神经 根 丝 。 但 易 
产生 吞咽 障碍 。 预 后 取决 于 潜在 的 病 内 和 药物 的 治疗 效果 。 





三 、 坐 合 神 经 痛 


本 坐骨 神经 痛 Csciatica) 是 指 沿 坐骨 神经 分 布 的 从 腰 、 辟 
人 | 部 经 大 腿 后 \ 小 腿 外 侧 引 至 足 部 外 侧 的 疼痛 。 按 病 损 部 位 
j 可 分 为 根性 和 干 性 坐骨 神经 痛 。 


【病因 】 

根性 坐骨 神经 痛 常 见于 [一 S 和 :椎间盘 脱出 ,其 
次 见于 椎 管内 外 和 椎 体 肿 瘤 和 转移 瘤 、 腰 椎 结 仿 ,腰椎 管 狂 
窗 症 、 兰 柱 前 移 等 所 致 的 神经 根 压迫 。 坐骨 神经 走行 路 径 
中 .邻近 的 艇 骼 关节 炎 , 人 勾 腔 内 肿瘤 .妊娠 子宫 压迫 , 镶 关 节 
炎 , 恰 肌 注射 位 置 不 当 、 巢 状 肌 综合 征 、 档 尿 病 及 静脉 血栓 
形成 \ 腹 主动 玫 和 移 动脉 夹层 等 ,对 坐 革 神经 的 庄 追 或 炎症 
为 于 性 坐骨 神经 痛 的 主要 病因 。 但 临床 上 多 数 原 因 不 明 。 

















【临床 表现 】 

(一 ) 根性 坐骨 神经 痛 多 数 急性 或 亚 急 性 起 病 。 疼 
痢 自 膜 部 向 一 便 性 部 及 大 腿 后 而 、 曙 寅 汗 \ 腿 外 侧 和 足 外 侧 
放射 。 性 质 可 为 轻 度 酸痛 不 适 到 烧灼 样 或 刀 制 样 激烈 辣 

FE 续 性 基 俩 上 有 间歇 性 增 央 , 久 坐 或 夜间 更 其 。 咏 8 
呢 ,用 力 排便 时 因 腹 压 增加 疼痛 而 加 时 
减 痛 姿势 ,如 睡 时 苇 身 健 侧 . 患 侧 膝 衣 
侧 膝 关节 届 则 ; 坐 下 时 健 侧 竹 部 先 着 心 移 
在 健 侧 ,日 入 造成 脊柱 侧 弯 .多 灾 向 患 侧 。 病 变 水 平 的 腰椎 
或 横 突 常 有 上 引 狂 。 仰 储 位 ,于 入 关 节 局 肝 的 情况 下 . 伸 


语 膝 关节 而 牵 拉 坐 肯 神经 时 引起 剧 痢 :为 Laseque 征 耻 证 :， 
自 腿 高 举 也 同样 诱 歼 疼痛 ,动作 受 限 。 但 是 沿 坐 消 神 经 上 上 
痛 点 . 首 痛 常 不 明显 ， 小腿 外 侧 和 是 背 外 侧 可 有 感 
胃 由 音 果 玛 距 层 旧 力 减 加 。 距 反 计 音 












































后退 或 异常 
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失 。 累 及 马尾 时 可 有 大 小 便 障碍 。 

(二 ) 干 性 坐骨 神经 痛 ”多 为 亚 急性 或 慢性 起 病 , 少 数 
为 急性 。 疼 痛 部 位 主要 沿 坐 骨 神 经 通路 ,腰部 不 适 不 明显 。 
也 有 上 述 减 冯 姿 势 。 沿 坐骨 神经 行程 有 几 个 压痛 点 :坐骨 
大 和 孔 点 (坐骨 和 孔 的 上 缘 )、 转 子 点 (坐骨 结 节 和 转子 之 间 )、 峰 
窝 中 央 、 腓 点 (腓骨 小 头 之 下 ) 、 躁 点 (外 躁 之 后 )。 可 有 肌肉 
压痛 :以 腓 肠 肌 中 点 的 压痛 最 显著 。Lasequc 征 通 常 为 阳性 。 
小 腿 外 侧 和 足 背 的 感觉 障碍 比 根性 者 略为 明显 。 坐骨神经 
支配 区 的 肌肉 松弛 .轻微 肌 著 缩 。 踢 反射 正常 或 减低 、 消 失 。 















根据 姿 痛 的 部 位 和 性 质 、 疼 痛 加 剧 和 缓解 因素 ， 压痛 
点 , 率 引 痛 及 跟 胁 反射 减弱 或 消失 等 可 诊断 本 病 。 但 应 注 
意 与 一 般 的 腰 闯 或 引起 下 肢 疾 痛 的 其 他 疾病 相 区 别 , 临 床 
十 常 可 应 用 局 关 - 5*4” 字 试验 , 伸 信 试 验 等 鉴别 艇 关节 ,人 饶 
锅 关 节 病 ;后 彻 带 损伤 和 梨 状 肌 综合 征 等 鉴别 。 
坐骨 神经 痛 的 诊断 确定 后 .应 明确 为 根性 或 干 性 坐 肖 神经 
痛 . 便 于 找寻 病因 。 为 了 明确 病因 ,必须 系统 全面 地 进行 检 
奋 。 病史 中 应 注意 感染 、 受 寒 或 外 伤 史 。 体 检 时 需 注意 感 
染病 灶 , 痊 柱 、 癸 稿 关节 、 售 关节 或 骨 合 内 器 官 等 














,必要 时 作 
肛门 检查 和 妇科 检查 。X 线 检 查 不 能 够 明确 最 常见 的 惟 间 
盘 脱出 的 病因 ,但 是 可 以 除外 转移 性 肿瘤 骨 质 破坏 、 椎 问 院 
狭 罕 和 椎 体 移 位 。MRI 对 查 明 坐骨 神经 痛 的 病因 有 重要 
意义 ,可 以 明确 椎 体 , 椎 间 盘 和 梓 带 的 损害 。 必 要 时 可 作用 . 
椎 穿刺 和 检 管 造影 等 检查 以 明确 病因 。 








首先 针对 病因 治疗 。 腰 椎间盘 突出 症 患者 在 急性 期 避 
应 四 便 板 床 休息 ,一 般 震 3~~4 周 。 急 性 发 作 的 坐 央 神经 
涌 , 可 了 予 短期 应 用 肾上腺 皮质 激素 滴 注 治疗 。 一 役 串 者 可 
药物 。 阿 米 香 林 和 卡 马 西平 等 有 助 于 减轻 
疼痛 ,坐骨 神经 十 普 镶 卡 因 寺 闭 疗 法 亦 可 使 疼痛 缓解 。 

理疗 、 局 部 热 数 和 冷 政 .针灸 、 推 拿 均 有 效 。 上 述 治疗 
无 效 的 腰 惟 问 益 突 出 证 可 试行 腰椎 牵引 。 雁 引 无 效 而 疼 儿 
剧 绚 ,严重 肌 力 减退 , 压 追 马尾 引起 括约肌 功能 障 但 和 经 党 
复发 者 可 考虑 于 术 治 疗 。 




















单 神经 炎 


一 、 视 神经 类 


视神经 炎 (obplic neuritis) 多 见于 音 非 年 ,女性 多 见 。 视 
神经 前 部 近视 乳头 部 炎症 称 视 乳 头 炎 ,发 生 于 球 后 视神经 
部 往 称 为 球 后 视 神经 炎 ， 








病因】 

病因 不 清 。 球 后 视神经 脱 斤 鞘 可 能 为 最 常见 原因 ,与 
CNS 脱 获 精密 切 相 关 。 我 国 患者 的 两 者 关系 尚 不 明确 , 常 
可 为 视神经 消 髓 炎 (NMO) 的 组 分 之 一 。 


【临床 表现 】 

急性 起 病 , 数 日 内 单眼 视力 下 降 , 可 表现 从 轻 度 的 视 敏 
度 改 变 到 光 感 消失 , 洗 热 水 澡 或 答 炼 后 可 以 加 重 , 少 部 分 可 
累及 双眼 。 起 病 初 .可 有 了 眼球 或 眼球 后 疼痛 .转眼 球 时 加 
剧 。 暗 孔 变 化 与 视力 减退 程度 一 臻 ,完全 失明 时 障 孔 扩大 ， 
对 光 反 应 消失 。273 为 球 后 视神经 炎 , 检 眼镜 检查 正常 ,后 
期 可 有 视神经 鞭 缩 表现 。1/3 为 视 乳 头 炎 .可 见 受累 侧 视 
乳头 充血 及 轻 度 隆 起 ,边缘 模 糊 不 清 .视网膜 可 有 水 肿 、 出 
血 及 渗 出 物 。 视 时 检查 中 心 瞳 点 、 劳 中 心 瞳 点 最 常见 。 未 
经 治疗 ,多 数 病例 视力 于 一 周到 数 周 后 好 转 . 有 的 几 个 月 内 
才 基 本 恢复 ,而 色 党 和 光敏 度 恢 复 相对 差 。 视 乳头 可 恢复 
原状 ,但 色泽 一 般 较 淡 。 部 分 病例 的 预后 差 . 可 不 恢复 而 发 








生 视 乳 头 芋 缩 。 在 间隔 不 定时 期 后 部 分 患者 复发 ,女性 多 
于 男性 ,表现 为 复发 性 视神经 炎 或 模 叶 性 省 季 炎 ,或 MS， 


【诊断 】 

根据 视力 ,视野 和 眼底 等 变化 可 对 视神经 炎 作出 诊断 。 
MRI 可 以 有 视神经 异常 信号 改变 。 但 临床 上 常 震 要 对 视 
神经 乳头 炎 与 视 乳 头 水 肿 相 鉴别 ( 表 23-2-0)。 此 外 , 尚 需 
除外 的 各 种 中 毒 ( 甲 豆 、 药 物 、 重 金属 等 ) 和 营养 缺乏 性 疾 
病 , 以 及 眼 动脉 的 严重 粥 样 硬化 、 梅 诲 性 视神经 炎 性 或 栓塞 
可 引起 急性 单眼 视力 丧失 。 还 应 考 虚 韦 格 纳 肉芽 肿 、 菜 伯 


(Leben 遗传 性 视神经 病 等 。 















表 23-2-1 视 乳头 炎 与 视 乳头 水 肿 的 鉴别 
视 乳 头 炎 视 乳 头 水 肿 
常 为 单 侧 双 侧 多 见 


有 了 眼 痛 .压痛 .眼球 转 
动 时 疼痛 加 剧 
视力 早期 急剧 下 降 


无 腿 痛 和 眼球 压痛 


视力 早期 正常 ,晚期 可 明显 
减退 


中 心 暗 点 或 旁 中 心 ” 仅 有 生理 盲点 扩大 .视野 向 心 


开 点 性 缩小 

视 乳 头 凸 出 多 在 3 个 ”乳头 充血 水 肿 、 隆 起 超过 3 个 
好 光度 以 内 屈光度 

眼底 静脉 不 扩张 , 出血” 视网膜 水 肿 出 血 、 静 脉 悉 张 、 
轻微 搏动 消失 


颇 内 压 不 高 颅 内 压 增 高 
水 肿 消失 快 ,一 般 1 个 ”水肿 存在 时 间 长 ,可 达 1 一 
月 后 消退 2 年 





周围 神经 疾病 


第 二 章 


首先 应 寻找 病因 ,并 作 病 因 治疗 。 哺 乳 者 应 劝 其 断 乳 。 
急性 重症 者 推荐 使 用 地 塞 米 松 或 甲 泼 尼龙 静脉 滴 注 ,但 不 
主张 长 期 使 用 ,视力 下 降 明 显 者 , 甲 泼 尼龙 剂量 可 以 加 大 至 
0.5~1. 0g。 此 外 .针灸 、 中 药 和 维生素 均 可 应 用 。10% ~ 
50% 的 患者 可 有 复发 或 演变 为 NMO 或 MS。 


二 、 面 神经 类 


面神经 管内 感染 .水肿 或 茎 乳 孔 出 处 压迫 所 致 的 面 神 
经 瘫痪 , 称 面神经 炎 、 贝 尔 麻 疗 (Bell”s palsy) 。 


【病因 】 
病因 不 明 。 在 着 凉 或 头面 部 受 冷 后 诱发 脱衣 精 和 茎 乳 
孔 受 压 可 能 为 病因 。 


【临床 表现 】 
任何 年 龄 均 可 发 病 。 绝 大 多 数 为 一 侧 性 ( 右 侧 ), 少 部 
分 可 复发 。 部 分 患者 起 病 前 1 一 3 天 有 同 侧 乳 突 耳 区 疼痛 。 
常 在 清晨 起 床 时 发 现 闭 目 不 全 、 口 角 垂 斜 。 并 迅速 达到 完 
全 性 面瘫 。 
患 侧 面部 表情 肌 部 分 或 完全 瘫痪 , 额 纹 消失 , 眼 裂 扩 性 
大 ,上 典 翌 沟 平坦 ,口角 下 垂 ,面部 被 率 向 健 侧 。 面 肌 运动 时 ， 
因 健 侧面 肌 的 收缩 牵引 .使 上 述 体征 更 为 明显 。 食 物 残 深 
常 滞留 于 患 侧 的 齿 类 间隙 内 ,并 常 有 口水 自 该 侧 消 下 。 有 眼 
泪 随 下 险 外 翻 而 致 持续 泪液 外 溢 。 患 侧 舌 前 2 3 可 有 味觉 
减退 和 (或 ) 听 觉 过 敏 。 部 分 患者 起 病 后 10 天 一 1 个 月 内 
开始 恢复 ,大约 75% 的 患者 可 基本 恢复 正常 。 部 分 瘫痪 、 
早期 开始 恢复 .进展 旬 .无 流泪 和 发 病 年 龄 轻 者 恢复 较 好 。 
面神经 麻 疗 恢 复 不 完全 者 ,可 产生 闪 痪 肌 这 缩 ` 面 肌 机 
搞 或 连带 运动 。 挛 缩 表现 为 患 侧 欠 展 沟 加 深 、 口 角 反 窑 向 患 
侧 、 眼 裂 缩 小 。 面 肌 抽 搞 为 患 侧 面 肌 不 自主 的 抽动 .情绪 激 
动 或 精神 紧张 时 明显 。 连 带 运 动 为 瞬 目 时 患 人 出 上 层 轻 微 辣 
动 ; 钳 齿 时 患 侧 眼睛 不 自主 闭合 ; 闭 目 时 , 患 侧 额 肌 收 缩 
食 咀 嚼 时 , 患 侧 眼 流泪 或 格 部 皮肤 潮红 发热 ,汗液 分 
















进 


【诊断 】 

根据 起 病 形式 和 临床 特点 ,易于 诊断 。 须 与 可 导致 面 
神经 麻痹 的 相关 疾病 相 鉴别 。 

1. 吉 兰 - 巴 雷 综合 征 可 有 周围 性 面神经 麻 闸 , 常 为 
双 侧 性 , 且 多 发 生 在 对 称 性 的 肢体 运动 和 感觉 障碍 之 后 

2，Romsay-Hunt 综合 征 ” 为 膝 状 神经 节 带 状 疱疹 感 
染 , 表 现 为 急性 周围 性 面神经 肉 痪 、 耳 喝 .有 眩 学 和 听力 减退 
等 ,外 耳 道 疱疹 是 特征 。 

3. 腮腺 炎 或 旺 腺 肿瘤 、 领 后 化 脓 性 淋巴 结 炎 、 中 耳 炎 
并 发 症 等 .以 及 麻风 、 结 节 病 均 可 累及 面神经 。 根 据 原 发 病 
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的 特点 予以 鉴别 。 

4. 桥 小 脑 角 肿 冶 、 颅 底 脑 膜 炎 及 锚 咽 癌 鼎 内 转移 等 所 
致 面神经 麻 兽 ,起 病 较 慢 ,有 多 个 脑 神经 损害 与 原 发 病 表 
现 。 损害 脑 干 时 ,可 有 邻近 结构 与 组 织 损害 表现 ,交叉 性 损 
害 是 最 典型 特征 。 

5. 中 枢 性 面瘫 可 由 大 脑 半 球 肿瘤 , 脑 血管 意外 等 产 
生 , 病 变 对 侧 下 半 面 部 表情 肌 瘫 疾 , 且 多 伴 有 肢体 的 瘫 疾 与 
感觉 障碍 。 


(一 ) 护理 戴 眼 罩 保护 患 侧 暴 赶 的 角膜 免 受 损害 或 
感染 ns 

(二 ) 药物 治 

1. 泌 尼 松 a 天 为 一 个 疗程 ， 
i 

阿 普 洛 韦 0. 2g, 每 日 4~5 次 口服 。 

阿 昔 i 

3. 维生素 B, 100mg ,维生素 

(三 ) 理 疗 

1. 急性 期 以 红外 线 透 热 疗法 ,7~10 天 为 一 个 疗程 。 


急性 期 静 滴 


Bis 500pg 肌 注 ,每 天 一 次 。 


三 、 动 眼神 经 麻 兽 


动 腿 神经 为 第 罩 对 脑 神经 ,起 于 中 脑 ,在 出 颅 通路 中 ， 


与 展 神经 经 (第 可 对 ) 及 滑车 神经 (第 下 对 ) 有 部 分 共同 路 径 ， 
并 都 支配 眼球 运动 。 单 纯 性 动 眼神 经 麻 兽 较 少 见 
【病因 】 


[= 


到 常见 的 原因 为 :@ 糖 尿 病 性 神经 病 ; 名 动脉 粥 样 硬 


化 ;多 鼎 内 动脉 瘤 压迫 ;@ 肿 瘤 、 炎 症 ` 外 伤 . 脱 髓 精 、 先 天 性 
和 原因 不 明 等 。 


【临床 表现 】 
把 眼神 经 暴 疗 表现 为 受 黑 侧 上 瞪 下 已 ,眼球 外 和 斜 、 复 
视 , 腑 孔 扩 大 、 对 光 反 应 及 调节 反应 消失 。 患 腿 不 能 向 上 、 
向 下 或 向 内 运动 ,但 能 稍 向 外 下 运动 。 又 因 目 状 肌 的 次 痪 
引起 晶状体 的 调节 隘 但 ， 以 致 近视 模糊 。 
动 腿 神经 麻 阁 所 致 上 脸 下 算 无 病情 波动 。 动 腿 神经 该 
疝 串 有 完全 与 不 完全 之 分 性 动 眼神 经 麻 癣 表现 为 提 
十 瞪 肌 、 上 下 直 肌 ,内 收 肌 和 瞳孔 均 受 累及 , 常 为 外 周 性 动 
ee 人 不 完全 损害 者 功能 隘 但 不 完全 ,部 分 肌肉 受 
调动 眼神 经 支配 的 另 一 部 分 肌肉 完好 ,此 时 应 考虑 核 性 
ne 二 或 非 动 眼神 经 损害 的 可 能 。 糖 尿 病 性 周转 神经 损害 
者 ,瞳孔 扩大 少见 或 程度 较 轻 , 常 伴 疼 痛 。 
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【治疗 了 

明确 病因 。 必 要 时 应 作 脑 血管 造影 除外 颅 内 动脉 瘤 。 
明确 颅 内 动脉 瘤 者 .应 作 手 术 或 介 人 治疗 。 与 糖尿 病 或 隐 
性 糖尿 病 有 关 或 原因 不 清 者 ,可 以 ti 应 改 
善 动 腿 神经 的 血 供 和 维生素 C 和 BB 族 维生素 





四 、 展 神经 麻痹 


展 神经 为 第 对 脑 神经 。 由 脑 桥 发 出 ,支配 同 侧 眼 球 
外 直 肌 , 司 眼 球 外 展 运动 。 是 常见 单 脑 神经 麻痹 之 一 。 


【病因 】 
常见 的 病因 有 :@D 非 特异 性 炎症 ;@ 颅 底 肿瘤 ( 具 咽 交 
转移 );@ 眼 眶 壁 外 伤 ;@ 维 生 素 缺乏 ;@ 病 因 不 明 。 


【临床 表现 】 

各 种 年 龄 组 均 有 发 病 ,以 中 老年 者 更 为 常见 。 临 床 主 
要 表现 为 又 然 或 缓慢 出 现 的 复 视 和 内 和 斜视 ,眼球 外 展 受 限 
或 不 能 ,不 伴 其 他 脑 神经 (如 面神经 ) eh a 宇 状 和 
体征 。 外 伤 性 常 于 外 伤 后 突然 出 现 。 瞄 咽 癌 患者 常 于 出 现 
外 展 蚂 辛 时 ,化 0 并 出 和 和 晰 为 诚 冯 脑 干 病 
变 者 可 伴 同 侧面 神经 麻 疗 和 对 侧 肢 体 无 力 。 





等 症状 。 


双 侧 展 神经 麻 疗 于 颅 内 压 增 高 时 为 天 萍 疝 早 期 ,党 
伴 有 剧烈 头痛 。 
【诊断 】 


根据 眼球 外 展 活动 的 受 限 , 展 神经 麻 阁 的 诊断 可 以 成 
状 的 不 同和 必要 的 辅助 检查 ,可 以 协助 明 





因 尽 是 根据 病 央 治疗 。 找 不 到 病因 者 .可 给 泌 尼 松 ! 
服 , 可 用 维生素 C、 维 生 素 蕊 .维生素 Bi 等 。 针 币 治 疗 
可 应 用 。 





五 、 桃 神经 麻 站 


横 神经 在 腋窝 可 因 丁 字 杖 支撑 压迫 Ws es 次 痰 。 梯 神 










经 上 有 段 紧 巾 于 上肢 骨 中 段 背 侧 覆 神 经 沟 , 有 眩 骨干 骨折 时 极 易 
损伤 ， 折 后 悄 闸 形成 压 连 受 损 。 唾 眠 时 ee 


长 时 间 外 展 ; 上 肢 放 管 止血 带 不 当 等 均 可 导致 损 

伤 ,遗传 性 压 力 敏感 性 周 围 神经 病 家 族 更 易 发 生 , 销 中 每 和 
酒精 中毒 也 可 选择 性 损伤 柳 神 经 。 

杰 神 经 膝 瘟 (radial Boral 现 为 腕 下 重 。 高 位 损 

伤 产生 完全 性 榜 

能 伸 直 和 外 展 ， 












肌 次 痪 ) ,不 能 将 前 辟 旋 后 ( 旋 后 肌 次 痪 ), 肽 三 头 肌 反射 消 
失 。 眩 骨 中 有 段 病 损 时 ,及 三 头 肌 功 能 完好 。 病 损 在 肪 骨 下 
1 辟 上 上 段 时 , 肢 梯 上 肌 、 旋 后 肌 、 伸 胸肌 功能 保存 。 梯 神 
经 损害 时 ,可 能 有 前 蔷 背 面 和 手背 梯 侧 的 感觉 减退 . 常 因 邻 
神经 支配 的 重 苍 ,而 感觉 缺损 区 仅 限 于 拇指 和 第 一 、 
情 背面 的 极 小 部 3 
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六 、 尺 神经 麻 辛 


尺 神经 由 Cs .Ti 组 成 ,支配 尺 侧 腕 届 肌 、 指 深 届 肌 尺 侧 
半 . 小 鱼 际 肌 , 骨 eh 手背 尺 侧 
半 的 感觉 。 


尺 神经 麻 辛 (ulnar paralysis) 的 典型 表现 是 爪 形 手 畸 
形 , 手 部 小 肌肉 运动 功能 次 失 。 手 部 小 肌肉 压缩 而 手 党 叫 












陷 , 手 指 基底 关节 过 仲 ,末节 屈 曲 ,小 鱼 际 平坦 , 骨 问 肌 凌 缩 
丫 陷 ;手指 分 开 、 合 拢 受 限 ,小 指 劲 作 丧 失 并 呈 外 展位 ,第 


4 一 5 指 不 能 伸 直 呈 届 曲 位 . 呈 半 月 状 , 称 为 爪 形 手 。 尺 神 
经 在 前 辟 中 、 下 1/3 受 损 时 仅见 手 部 小 肌肉 麻 交 。 感 觉 丧 
失 区 主要 在 手背 尺 侧 .小 鱼 际 .小 指 和 无 名 指 的 尺 侧 一 半 。 
八神 经 不 完全 损伤 可 引起 烧灼 样 痛 。 由 于 尺 神经 .正中 神 
经 , 贞 皮 神经 和 肪 动脉 起 始 段 紧 密 地 排列 在 一 起 ,构成 血管 
神经 束 , 故 ? 常 合并 受伤 。 


七 、 腓 总 神经 麻 兽 


腓 总 神经 由 L; 一 S 组成。 于 胭 窝 上 方 自 坐骨 神经 分 
出 ,分 出 腓 肠 外 侧 皮 神经 、 腓 浅 神经 和 腓 深 神经 。 





【病因 】 
病因 不 清 。 各 种 卡 压 、 搞 击 冷冻 等 外 界 物理 因素 的 损 
害 , 报 为 常见 。 遗 传 性 (压力 敏感 性 周围 神经 病 ), 代 谢 障 碍 


(糖尿 病 ) ,结缔 组 织 病 (干燥 综合 征 \ 结 节 性 多 动脉 炎 ) 和 感 
染 ( 带 状 疱疹 .麻风 ) 亦 可 为 本 病 之 因 。 
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缩 , 呈 足下 重 , 足 背 屈 不 能 与 足 外 翻 : 足 趾 不 能 背 伸 , 呈 马蹄 
内 翻 足 。 步 行 时 患者 高 举 足 , 使 艇 、 膝 关节 过 度 屈 曲 , 当 足 
落地 时 先 足 尖 下 垂 .接着 用 整个 足 踊 着 地 , 似 鸡 行走 步 态 ， 
称 鸡 步 ;或 似 抬 腿 跨越 门 栏 , 称 跨 阔 步 态 。 患 者 不 能 够 用 足 
跟 行 走 , 但 可 以 用 足 尖 行走 。 感 觉 障 碍 分 布 于 小 腿 前 外 侧 
和 足 背 .包括 第 一 趾 间 际 。 跟 妥 反 射 不 受 影响 





【诊断 】 
根据 典型 的 垂 足 ,肌肉 次 痪 的 特点 及 其 感觉 障碍 分 布 
范围 , 腓 总 神经 麻痹 的 诊断 一 般 并 不 困难 。NCYV 的 测定 可 


ee 汉 扣 程度 和 部 人 me 
病因 诊断 。 运 动 神经 元 病 的 早期 \L;、 腰 从 或 坐骨 神经 


侧 份 损 ph et 。 


首先 明确 和 治疗 病因 。 不 明 原 因 者 ,B 族 维生素 
疗 . 电 刺激 .针灸 、 体 疗 均 可 应 用 。 


参考 文献 


Adam RD, Victor M, Ropper AH. Principle of Neurology. 8th 


ed. New York: McGraw-Hill.2005. 
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多 脑 神经 损害 是 多 根 脑 神经 在 出 脑 干 后 或 在 颅 底 ， 
种 原因 所 致 的 损害 。 脑 干 内 损伤 常 伴 有 交叉 性 运动 .感觉 障 
碍 :出 颅 后 损害 则 无 颅 内 运动 感觉 通路 损害 表现 。 导 致 多 脑 
神经 疾病 Cmultiple cranial nerve diseases) 的 病因 多 样 ,损害 范 




















围 广泛 .其 中 以 于 ,VV 对 脑 神 经 损害 最 常见 。 不 同 脑 神 
经 损害 构成 不 同 临床 综合 合 征 ( 表 23-2-2)。 部 位 以 海绵 灾区 、 
脑 于 为 最 常见 ;肿瘤 ,血管 性 ( 含 糖 尿 病 性 血管 病 )、 外 伤感 


综合 征 和 Fisher 综合 征 最 常见 ;复发 性 多 脑 神 





染 . 者 兰 巴 


















〖 临 床 表现 】 经 损害 不 常见 ;部 分 可 由 瞄 灾 炎症 所 致 。 总 之 ,病变 部 位 与 
腓 总 神经 损伤 引起 腓骨 肌 及 肥 骨 前 肌 群 的 次 痪 和 蔡 。 ”病因 有 多 样 性 的 特点 。 
表 23-2-2 多 脑 神经 综合 征 
位 置 涉及 脑 神经 综合 征 名 称 常见 原因 
眶 上 列 UNV Foix 蝶 革 部 位 侵袭 性 的 肿瘤 ee 
海绵 密 外 侧 壁 NY. Tolosa-Hunt 动脉 痛 或 海绵 密 血 栓 形 成 ,鼻窦 和 蝶 鞍 侵袭 性 的 肿 
时 :有 时 有 复发 性 ,良性 内 ep 性 反应 ,对 类 固 醉 激 
屿 灾后 容 [ER VY .TI Jaccoud 中 睛 定 巨 大 肿瘤 
闫 骨 岩 部 顶端 VV Gradenigo 宕 部 炎症 .要 骨 涯 部 肿瘤 
内 匡 道 WL、 许 颈 革 岩 部 肿 总 ( 皮 样 囊肿 等 ) . 听 神 经 冯 
_ 桥 小 脑 角 六、 开 、 姐 :有 时 区 听 神 经 冯 , 脑 兰 膜 交 
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续 表 

位 置 涉及 脑 神经 综合 征 名 称 常见 原因 
颈 静 脉 孔 下， 条 Vernet 肿瘤 和 动脉 瘤 i 3 
枕骨 能 - 颈 静 脉 ” 信 、X、 和 并 、 凶 Collet-Sicard 朋 腺 肿瘤 , 颈 动 脉 小 体 , 继 发 的 淋巴 结 肿瘤 ,结核 性 
孔 连 接 部 淋巴 结 炎 , 颈 动脉 分 叉 
妥 腺 后 窝 攻 、 针 、 对 、 耿 和 Honer 综 Villaret 同上 ,肉芽 肿 病变 ( 结 节 病 ,真菌 ) 

合 征 

腮腺 后 帘 针 、 开 ,可 以 有 Tapia 腮腺 和 其 他 肿瘤 ,外 伤 引起 ,高 颈 段 病变 


一 、 动 眼 、 滑 手 、 
展 神 经 麻 辛 
动 眼 滑车 和 展 神经 为 三 对 支配 眼球 协调 运动 的 神经 ， 
解剖 路 径 上 有 许多 共同 路 径 , 因 此 这 三 对 脑 补 冯 常 同时 受 


暴 ' 其 病因 包括 :动脉 瘤 ,脑膜 炎 和 脑膜 瘤 和 炎症 肉芽 肿 及 
原因 不 明 等。 





【临床 表现 】 


各 年 龄 群 均 可 发 病 。 起 病 的 快慢 与 化 病原 因 直 接 相 
关 , 动 脉 癌 或 血管 性 或 炎症 性 病因 者 多 数 发 病 迅 速 ;肿瘤 性 
省 起 病 缓慢 并 逐步 发 展 。 就 三 对 脑 神经 的 损害 而 言 ,可 区 
分 为 周围 性 、 核 性 和 核 上 性 三 种 类 型 。 

(一 ) 周围 性 眼球 运动 神经 麻痹 。” 动 眼 、 滑 车 和 展 神经 
的 单 神经 损害 已 在 前 节 介绍 不 再 疾 述 。 同 时 有 这 三 对 脑 神 
经 损害 者 主要 由 海绵 灾 、 眶 上 和 痢 、 眶 尖 等 部 位 的 病变 所 引 
过 ,并 分 别称 为 海绵 窦 综合 征 , 眶 上 裂 综 合 征 和 眶 类 综 合 
征 。 这 三 个 综合 征 的 共同 特点 为 眼球 各 向 运动 受 限 或 不 能 
( 眼 肌 麻 疗 ) 及 了 瞳孔 散 大 。 同 时 伴 有 受累 侧 第 V 对 第 工 支 分 
布 区 痛觉 减退 者 为 海绵 罕 或 眶 上 上 询 综 合 征 , 伴 有 视力 减退 
者 为 眶 尖 综 合 征 ,同时 眼球 被 动 运动 或 压迫 时 可 有 疼痛 。 

(二 ) 核 性 病变 核 性 眼 肌 麻痹 的 特点 为 ;个 动 眼 及 清 
车 神经 惊 性 麻痹 大 多 是 双 侧 性 的 ,但 竺 往 不 对 称 。@@ 多 合 
并 有 邻近 组 织 的 损害 ,如 动 眼神 经 核 的 受 损 大 多 合并 有 内 
侧 纵 束 的 损害 ,出 现 眼 内 、 外 肌 竣 痪 和 两 眼 的 同 向 运动 障 


但 ; 展 神经 个 受 损 时 , 常 合 




















产生 所 谓 分 离 性 眼 肌 麻将 。 二 可 出 现 双 侧 脐 孔 对 光 反 应 消 
失 ,而 调节 反应 仍 存在 。 名 党 合并 长 束 ( 锥 体 束 、 感 觉 东 ) 损 
害 的 体征 。 

(三 ) 核 上 性 病变 核 上 性 眼 肌 麻 疗 时 ,产生 两 眼 联合 
运动 障碍 ,双眼 不 能 协同 向 上 、 向 下 或 向 一 侧 转 动 , 称 凝 视 
膝 兽 。 基 常见 者 有 两 眼 同 向 水 平 注视 麻 癖 和 两 腿 同 向 垂直 
运动 麻痹 黄种 类 型 。 大 脑 额 叶 发 出 纤维 至 对 侧 脑 桥 的 同 向 
凝视 中 概 受 到 破坏 时 ,两 眼 不 能 转向 对 侧 , 即 双眼 向 病灶 侧 
注视 。 大 脑 凝视 中 枢 发 生 刺 激 性 病变 时 , 则 两 眼 凝 视 病灶 
对 侧 , 关 部 也 转向 该 侧 , 如 冯 病 发 作 的 初期 。 一 侧 脑 桥 的 同 
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向 凝视 中 枢 破 坏 时 ,两 眼 不 能 向 病灶 侧 凝 视 ,而 转向 收 体 次 
痪 侧 注视 。 脑 桥 病变 往往 影响 两 侧 , 引 运 两 侧 凝视 麻 竟 。 


明确 病因 后 进行 对 因 治 疗 。 动 脉 奖 者 可 手术 治疗 ; 炎 
症 者 大 剂量 抗生素 及 激素 治疗 ,不 明 原 因 的 多 脑 神经 嘛 交 
用 丙种 球 蛋 白 治疗 可 有 效 , 并 辅 以 维生素 卫 族 。 


二 、 后 组 脑 神 经 麻痹 


后 组 脑 神 经 ,包括 第 区、X 、 并 、 如 对 脑 神经 ,受累 所 引 
起 的 症状 和 体征 。 是 神经 科 常见 的 临床 证 候 群 。 


【病因 了 

引起 后 组 脑 神经 损害 的 病因 有 : 

1. 炎症 非特 异性 后 组 多 脑 神经 炎 , 以 不 明 原因 最 多 
见 , 其 次 为 慢性 脑膜 炎 颅 底 粘连 。 

2. 血管 病变 “ 椎 基底 动脉 血栓 形成 ,血管 畸形 以 及 两 
侧 大 脑 半球 多 发 性 梗死 或 出 血 。 

3. 肿瘤 。 脑 干 、 鼎 底 及 高 颁 位 涉及 颅 内 的 肿瘤 ;转移 
性 肿瘤 (部 咽 癌 等) 。 

4. 先天 天 形 ” 颅 底止 陷 症 Aronld Chiari 畸形 . 延 通 空 
洞 症 等 。 

5. 变性 与 代谢 病 
代谢 性 周围 神经 病 等 。 

6. 神经 肌肉 病 重症 肌 无 力 延 偶 肌 型 .强直 性 肌 营 养 
不 良 、 多 发 性 肌 炎 等 。 








进行 性 延伸 麻 闸 , 肝 豆 状 核 变 性 和 


【临床 表现 】 了 

后 组 脑 神经 麻 站 的 临床 症状 包括 吞咽 困难 , 构 音 不 清 ， 
声音 晰 哑 ; 体 征 为 仲 舌 不 能 , 软 蝗 不 能 上 提 , 咽 反射 减退 或 
消失 , 伴 或 不 伴 舌 肌 北 缩 ,有 或 无 强身 强 笑 等 情感 陪 碍 。 凡 
有 上 上诉 症状 和 体征 者 称 为 延 角 麻 疯 ,由 脑 干 神经 核 和 周围 
变 所 致 之 延 亩 麻痹 称 为 真性 延 稻 麻 疗 (下 运动 神经 
元 性 麻 兽 ); 脑 干 延 贰 以 上 病 损 引起 的 延 般 麻痹 称 为 假 性 延 
盘 麻 痹 (上 运动 神经 元 性 麻 辛 )。 
拥 麻 兽 表 现 为 的 、X、 习 及 而 对 脑 神经 支配 的 肯 
散 肌 均 竣 痪 , 伴 舌 肌 凌 缩 , 开 现 为 进食 哈 咳 .饮水 从 鼻孔 哈 

















出 ,讲话 语音 不 清 , 声 音 晰 哑 , 常 伴 头 部 侧 弯 无 力 ; 啊 反射 消 
失 , 软 肚 不 能 动 。 核 性 损害 者 尚 有 舌 肌 肌 束 颜 动 。 

颅 底 病变 也 可 以 引起 后 组 脑 神 经 麻 交 , 症 状 随 累 及 的 
范围 而 异 ,最 常见 的 有 下 列 两 个 综合 征 ; 

(1) 颅 底 综合 征 (collet-sicarol syndrome) :表现 为 一 
侧 的 区 、X 、NT 迄 对 脑 神经 均 受累 及 .出现 声带 、 软 胜 麻 
疝 , 啊 反射 消失 , 舌 肌 一 侧 萎 缩 伴 后 173 味觉 缺失 和 患 侧 胸 
锁 乳 突 肌 无 力 、 北 缩 。 该 综合 征 常见 于 枪弹 伤 . 熏 咽 癌 转 移 
和 多 发 性 神经 纤维 瘤 病 。 

(2) 颈 静 脉 孔 综 合 征 (vernet syndrome): 代 、X 及 对 
脑 神经 均 由 颈 静 脉 孔 出 颅 .该 处 的 外 伤 .枪弹 伤 . 肿 瘤 转移 
或 浸润 均 可 出 现 该 三 对 脑 神 经 麻 次 。 累 及 颈 动脉 周围 的 交 
感 神经 时 可 伴 同 侧 Horner 综合 征 。 

假 性 延 饼 麻辣 为 延 押 以 上 病变 表现 为 进食 哈 咳 ,饮水 
从 占 孔 流出 , 构 音 不 清 , 讲 话 常 有 爆破 声 ; 软 肚 上 提 好 , 咽 反 
射 存在 ,不 伴 有 舌 肌 著 缩 和 证 动 ; 常 伴 强 器 强 笑 等 情感 障 
碍 ,下颌 反射 亢进 等 。 





根据 上 典型 临床 表现 .区 分 真性 还 是 假 性 延 骨 麻 闹 ; 当 明 
确 为 生 秒 麻辣 后 ,应 进一步 诊断 引起 延 备 麻将 的 原因 :炎症 
性 ,血管 性 肿瘤 性 ,先天 性 或 是 变性 疾病 。 


1 病因 治疗 ”针对 病因 给 予 活血 化 洪 . 激 素 或 放 和 
治疗 。 

2. 对 症 治疗 “ 均 应 慎 放 鼻饲 管 ,保证 营养 供给 :分泌 
物 多 者 必要 时 可 予 气管 切 开 。 

3 延 链 麻 将 合并 呼吸 困难 者 可 耶 人 工 畏 助 呼吸 。 


三 、 胸 廓 出 口 综合 征 


在 胸廓 出 口 处 由 前 斜 角 肌 、 至 肋 及 正常 或 先天 栈 形 的 
第 一 肋骨 压迫 辟 从 而 产生 的 上 上 肢 感觉 运动 症状 , 称 为 胸廓 
出 口 综合 征 (thoracic outlet syndrome)。 如 锁骨 下 动脉 同 
时 受 压 则 尚 众 有 上 歧 循 环 障碍 的 表现 。 根据 病 因 的 不 同 ， 
亦 被 称 为 颁 肋 .前 斜 角 肌 、 助 锁 和 神经 血管 受 合 征 等 。 

发 病 年 龄 为 30 一 50 岁 ,女性 多 见 , 男 : 女 之 比 为 1 : 5。 
贷 肋 有 时 是 双 侧 性 的 ,而 症状 以 右 侧 为 多 见 .可 能 与 右手 多 





月 
提 重 物 . 肩 关 节 牵 引 加 速 了 证 状 的 发 生 有 关 。 症 状 一 般 逐 
渐 发 生 , 突 出 症状 为 疼痛 。 最 初 位 于 诊 腥 后 面 .以 后 向 巴 侧 
放 财 ,并 可 过手 壁 内 侧 . 前 辟 及 手掌 。 加 重 时 疼痛 尖锐 ,可 
为 钻 刺 或 烧灼 样 。 上 肢 的 外 展 及 伸展 运动 如 举 物 、 背 物 或 
提 物 等 均 可 使 疼痛 加 剧 , 但 手臂 苹 于 内 收 居 由 位 时 较为 人 
适 , 有 些 病例 将 手 上 举 达 头 部 以 上 , 亦 可 使 疼痛 减轻 。 除 疙 
痛 外 . 尚 叮 有 和 手 及 前 辟 尺 侧 的 麻木 感 或 其 他 


菠 , 感 党 


检查 时 , 手 和 前 辟 的 尺 侧 可 有 已 












第 二 章 ”周围 神经 疾病 


动 症状 表现 为 肌 力 减退 和 肌肉 萎缩 ,通常 局 限于 手 部 诸 小 
肌肉 ,或 由 正中 神经 或 尺 神经 支配 的 肌 群 ,前 辟 肌 群 受累 较 
为 少见 。 锁 骨 下 动脉 受 压 可 出 现 患 侧 手 发 冷 , 阵 发 性 苍白 
及 青紫 ,有 时 还 可 出 现 备 诺 现象 。 

体格 检查 时 , 当 臂 外 展 或 牵引 上 肢 时 可 使 磋 动脉 搏动 
明显 减弱 或 消失 , 称 Wright 试验 阳性 , 常 可 提示 颈 肋 或 前 
斜 角 肌 综合 征 。 此 外 ,患者 取 坐 位 ,双手 掌 面向 上 置 于 大 腿 
上 .将 头 过 度 后 伸 并 尽量 向 左右 旋转 ,如 果 患 侧 梯 动脉 抽动 
消失 或 明显 减弱 而 另 一 侧 搏动 正常 , 则 为 阳性 ;与 搏动 消失 
的 同时 , 右 锁具 上 窗 能 听 到 杂音 者 , 常 提示 为 颈 肋 综合 征 
(cervical rib syndrome) 。 患 肢 垂 直上 举 后 ,将 头 尽量 转向 
患 侧 , 如 果 患 侧 梯 动脉 捧 动 消失 而 另 一 侧 正 常 , 则 提示 为 前 
斜 角 肌 综 合 征 (scalenus anticus syndrome)。X 线 检查 可 发 
现 颈 肋 或 其 他 畸形 结构 。XNCYV 的 测定 有 利于 发 现 辟 从 在 
胸廓 出 口 处 受 压 。 

本 综合 征 有 剧烈 的 疼痛 和 感觉 障碍 而 无 肌 束 癌 动 , 借 
此 可 与 肌 芋 缩 侧 索 硬 化 症 、 峭 髓 空洞 症 相 鉴别 。 

纠正 不 正确 的 姿势 .使 用 悬 带 将 肩 保持 上 举 和 适当 的 
休息 后 ,多 数 症状 可 缓解 。 在 结构 畸形 严重 的 病例 ,及 早 手 
术 可 获得 良好 的 效果 。 根 据 病情 的 不 同 而 采取 不 同 的 手 
术 , 借 以 消除 对 辟 从 的 压迫 。 


四 、 悄 从 神经 拓 


辟 从 神经 炎 (brachial plexus neuritis) 分 为 原 发 性 和 遗 
传 性 两 类 。 原 发 性 病因 不 明 . 但 认为 是 免疫 介 导 的 炎 性 反 
应 , 约 1/3 的 患 考 有 近 端 灶 性 脱 髓 其 并 继 发 轴 索 损害 , 病 前 
可 能 有 感染 、 外 伤 .预防 接种 史 或 受 寒冷 史 。 遗 传 为 常 染 色 
体 显 性 遗传 ,基因 定位 于 染色 体 17q。 多 为 成 年 男性 . 呈 急 
性 或 亚 急性 起 病 。 病 初 疼痛 多 为 一 侧 的 颈 肩 区 域 .有 侧 多 
见 , 少 部 分 双 侧 ,程度 激烈 , 呈 烧 灼 样 . 针 刺 样 , 几 个 小 时 到 
数 周 内 疼痛 激烈 . 呈 间 敬 性 ,后 转 为 持续 性 、 较 低 程度 疼痛 、 
可 阵 发 性 加 剧 。 疼 痛 范 围 扩展 为 同人 出 上 辟 、 前 辟 及 手 部 .而 
以 尺 侧 较 其 。 牵 引 辟 从 时 .如 上 肢 外 展 或 上 举 , 常 使 疼痛 加 
剧 ,而 咳嗽 、 转 颈 并 不 加 重 ,通常 其 疼痛 可 在 几 天 内 减轻 或 
消失 ,有 的 持续 儿 周 才 终 止 。 辟 从 神经 干 上 (锁骨 上 、 下 帘 
或 腑 帘 处 ) 有 明显 的 深部 肌肉 压痛 ,可 有 感觉 碱 退 或 过 敏 . 
感觉 缺失 少见 。 痛 后 数 日 至 一 周 后 出 现 肌 无 力 . 以 尽 从 支 
配 的 户 肥 带 和 上 辟 近 端的 肌肉 塘 为 严重 ,后 期 可 以 有 明显 
的 肌肉 萎缩 . 少 部 分 患者 为 远 端 无 力 , 也 有 表现 出 有 贤 肌 麻 
瘟 , 呼 吸 肌 无力 的 .还 有 少 部 分 表现 为 变异 性 的 辟 从 神经 
炎 ,表现 为 单 发 或 多 发 性 脑 神经 损害 ( 代 、X 、Y[、 必 ); 病 亡 ， 
腔 反 射 减退 或 消失 ,根据 损害 的 神经 不 同 ,反射 改变 人 不同 
端的 自主 神经 功能 障碍 .如 皮肤 非 沙 是 胀 、 出 汗 
异常 。 次 痰 肢体 大 约 在 儿 周 或 几 个 月 后 才 开 始 好 转 , 伺 最 
终 大 都 能 遇 葡 好 转 。 脑 咨 液 检查 正常 。 个 别 患 省 反复 发 
作 . 在 一 个 好 转 后 . 男 - 侧 又 发 病 、 辟 从 神经 炎 的 诊断 常 需 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


与 肩 关节 周围 炎 急性 崖 昔 灰 质 炎 、 肌 灶 缩 侧 索 硬化 、 乡 发 
性 单 神经 炎 肿瘤 性 辟 丛 神经 损害 , 肩 关 节 炎 及 胸廓 出 口 综 
合 征 等 相 鉴别 ,NCYV 与 肌 电 图 检查 , 颈 段 MRI 扫描 等 有 助 
鉴别 。 治 疗 的 目的 是 减少 致 残 率 和 预防 并 发 症 。 首 先 应 明 
确 可 能 的 病因 。 疼 痛 剧 烈 的 患者 可 给 予 地 塞 米松 欧 滴 , 数 
天 后 改 为 口服 治疗 ,剧烈 疼痛 还 可 用 吗啡 类 止痛 剂 . 制 动 休 
息 、 和 避免 提 重 物 ;大 剂量 维生素 ;局 部 可 理疗 .针灸 。 
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第 四 区 ”免疫 介 导 性 
周围 神经 病 





毛 悦 时 
一 、 吉 兰 - 巴 雷 综 合 征 


吉 兰 - 巴 雷 综合 征 (Guillain-Barre syndrome, GBS) 是 一 
种 以 运动 损害 为 主 的 单 相 性 自身 免疫 性 周围 神经 病 , 临 
床上 主要 累及 准 神 经 根 、 峭 神经 和 颅 神经 。 其 世界 范围 
的 和 2 为 (0. 6 一 4. 0)710 万 左右 。 临 床上 包括 急性 炎 
性 脱 骨 戎 性 多 发 性 神经 根 神经 病 (acute inf lammatory de- 
myelinating polyradiculoneuropathy, AIDP) . 急 性 运动 感觉 





轴 索 性 神经 病 (acute motor sensory axonal neuropathy， 
AMSAN) ,急性 运动 轴 索 性 神经 病 (acute motor axonal 






neuropathy, AMAN) 和 Miller-Fisher 综合 征 每。 其 中 以 
AIDP 最 常见 。 
【病因 与 发 病 机 制 】 

病因 未 明 。 一 般 认为 与 病毒 感染 或 自身 免疫 异常 有 
关 。 多数 患者 , 病 前 有 感染 ,如 上 呼 政道 感 ? 相 









等 ,但 奉 今 本 找到 病毒 感染 的 直接 证 据 。 支 持 本 病 是 免疫 
反 点 恬 奖 病 的 论据 有 很 多 ,例如 某 些 患者 在 疫苗 接种 后 起 
病 , 血 清 中 发 现 有 循环 免疫 复合 物 及 抗 周 闭 神 经 通 藉 GM 
抗体 等 。 近 年 来 ,全 究 已 发 现 空肠 帘 册 涛 (CC.jisjiuni) 的 脂 多 
糖 与 人 类 神经 节 芭 脂 ( 如 GM) 的 糖分 子 结构 相似 .和 授 过 
“分 子 模拟 "可 诱发 易 感 个 体 抗 神经 节 篆 脂 抗体 的 产生 
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〖 病 理 】 

主要 累及 肴 神经 根 , 尤 以 前 根 为 重 。 兰 神经 , 颅 神经 均 
可 票 及 。 着 艇 、 脑 干 .大 脑 .小 脑 亦 可 有 不 同 程度 的 病变 。 
表现 为 神经 根 水 肿 , 有 许多 单 核 , 淋 巴 细胞 浸润 和 巨 叭 细胞 
介 导 的 节 段 性 脱 艇 靖 , 伴 有 施 万 (Schwann) 细 胞 增殖 和 向 
蒜 重 新 形成 。 男 外 .有 不 同 程度 的 轴 突 变性 。 

与 AIDP 相 比 ,AMSAN 和 AMAN 的 病理 是 不 同 的 。 
针对 神经 节 苷 脂 的 抗体 可 损伤 妇 飞 结 及 其 旁 轴 突 , 而 莲 穆 
基本 不 受累 。 严 重病 例 的 前 根 或 后 根 受 损 , 导 致 整个 币 突 
的 重度 变性 。 








【临床 表现 】 

所 有 年 龄 一 年 四 季 孝 可 发 病 ,好 发 于 青 壮年 ,男性 略 
多 于 女 仁 。 多 数 患 者 病 前 数 日 至 数 周 有 上 呼吸 道 感染 或 胃 
肠 道 感染 , 极 少数 在 疫苗 接种 后 发 病 。 起 病 呈 急性 
性 ，- 般 病程 旦 渐进 性 发 展 ,两 周 左右 达到 最 高 峰 。 也 有 人 少 
数 患 者 病情 发 展 极 快 ,在 数 天 至 1~2 周 内 肌 无 力 发 展 至 商 
峰 ,同时 出 现 呼吸 肌 无 力 而 危及 生命 。 一 般 来 说 ,肢体 无 力 
多 从 双 下 肢 开 始 , 逐 渐 向 上 发 展 ,累及 躯干 .上 肢 及 脑 神经 
支配 的 肌肉 。 瘫 痰 为 对 称 性 的 下 运动 神经 元 性 表现 , 腿 反 
射 明显 减弱 或 消失 ,无 锥 体 束 征 。 肤 反射 的 改变 较 早 ,而 且 
相当 重要 ,可 出 现在 肌 无 力 之 前 ,也 是 诊断 的 主要 依据 之 
一 。 患 者 可 有 主观 感觉 异常 ,如 肢体 远 端 的 麻木 , 针 刺 感 、 
疼痛 等 ,有 时 可 有 手套 ,袜子 样 感觉 障碍 或 无 明确 的 域 觉 障 
碍 体征 。 也 有 一 些 患者 有 严重 的 位 置 觉 障碍 。 脑 神经 受 佛 
亦 较 多 见 , 壤 常见 的 是 双 侧 面 竣 。 三 义 神 经 , 动 眼神 经 、 展 
神经 亦 可 受累 ,也 可 出 现 后 组 脑 神经 损害 而 影响 春 吴 、 发 
音 。 自 主神 经 功能 受 损 表 现 为 肢 端 皮肤 营养 障 得, 发绀, 出 
汁 。 航 少数 患者 可 有 短暂 的 排尿 功能 障碍 。 有 的 患者 还 可 
出 现 心动 过 速 ,心动 过 缓 .血压 不 稳 等 心血 管 功能 障碍 的 表 
现 。 体 格 检查 示 四 肢 对 称 性 下 运动 神经 元 性 瘫痪 , 妥 反 射 
降低 或 消失 ,末梢 型 感觉 减退 等 。 脑 消 液 的 检查 可 见 盘 自 - 
细胞 分 离 现象 , 即 蛋白 升 高 而 细胞 数 正 常 。 蛋 白 增高 程 度 
不 等 ,最 高 可 达 1.0~5.0g/L。 起 病 第 3 周 电 白 含量 增高 
明显 , 脑 消 液 蛋 白 升 高 程度 与 病情 严重 程度 无 关 , 也 有 少数 
患者 脑 消 液 蛋 白 含 量 始终 正常 。 电 生理 检查 可 发 现 :中 症 
状 出 现 4 一 ? 天 后 ,运动 传导 速度 显著 降低 ;名 远 端 运动 电 
位 潜伏 期 延长 ;GEF 波 潜伏 期 延长 或 下 波 缺 如 。 除 AIDP 
外 ,本 病 尚 有 数 种 特殊 类 型 ， 

1. 轴 索 性 GBS(axonal GBS) ”以 原 发 性 轴 突 变性 为 
主 ` 又 可 再 分 为 AMSAN 和 AMAN， 中 国 东 北部 和 日 本 多 
见 。 该 病 与 前 驱 空 肠 灾 曲 菌 (C.jsjuni) 感 染 有 关 . 患 者 血清 
中 抗 神经 节 特 脂 GM 抗体 滴 度 升 高 。 其 临床 表现 与 GBS 
相似 : 丛 病 情 重 ,病程 长 , 常 有 睡 吸 肌 受 内 ,肌肉 凌 纳 出 现 
晤 。 电 生理 检查 显示 广泛 的 瓦 勒 变性 。 神 经 活检 可见 明 灵 
的 轴 索 变性 而 脱 艇 稍 改 变 不 明显 。 月 前 诊断 主要 依 千 电 生 



























理 检 查 ,治疗 上 与 AIDP 相同 。 

2. Fisher 综合 征 ( Fisher syndrome) 该 型 患者 大 多 为 
成 年 男性 ,表现 为 感染 后 出 现 眼 外 肌 麻 辛 . 小 脑 性 共 济 失调 
和 有 庚 反射 消失 。 可 有 感觉 异常 .但 运动 障碍 少见 。 脑 状 液 
险 碍 有 蛋白 -细胞 分 离 现象 :血清 GQu 的 抗体 特征 性 升 高 ; 
电 生理 从 查 示 身 征 脱 失 . 感 觉 神经 动作 电位 波幅 降低 或 消 
失 ,H 反射 消失 。 该 型 有 自 限 性 ,预后 良好 ,但 可 复发 。 

3. 复发 型 GBS 占 GBS 的 2%~5%。 有 两 次 或 多 次 
复发 ,每 次 发 作 持续 时 间 少 于 8 周 . 且 有 不 同 程度 的 恢复 ， 
间 睦 期 因 人 而 异 。 临 床 表现 与 AIDP 相似 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 急性 起 病 . 对 称 性 四肢 下 运动 神经 元 性 瘫痪 ,未 梢 
型 感觉 减退 和 脑 奉 液 中 细胞 蛋白 分 离 等 特征 .一 般 诊 断 并 
不 困难 。 本 病 需 与 下 列 疾 病 相 上 鉴别 ;急性 腹 艇 炎 周期 性 竣 
痪 ,多 发 性 肌 炎 等 。 








【治疗 】 

(一 ) 一 般 治疗 ”保持 呼吸 道 通畅 ,防止 继 发 感染 , 维 
持 水 ,电解 质 和 酸 碱 平衡 。 密 切 观察 呼吸 情况 ,呼吸 困难 者 
应 尽早 气管 切 开 , 给 予 呼吸 机 辅助 呼吸 。 加 强 上 肢体 功能 锻 
炼 , 勤 翻 身 , 防 福 疮 , 适 蝇 给予 神经 营养 药物 。 

(二 ) 免疫 治疗 

1. 免疫 球 蛋白 静 滴 治疗 (intravenous immunoglobulin， 
IVig) 是 治疗 GBS 的 一 种 有 效 安 全 的 方法 。 一 般 剂 量 为 
0.4g/(kg* dd) ,疗程 为 5 天。1VIg 副作用 少见 .有 头痛 、 恶 心 、 
寒战 发热. 皮疹 、 册 痛 、 胸 部 不 适 ,但 多 短暂 ,可 自行 缓解 。 

2. 血浆 置换 (plasma exchange,PE) 能 清除 体内 抗体 
及 其 他 一 些 有 害 物质 ,激活 补体 系统 .调节 免疫 。 起 病 早期 
应 用 效果 好 ,在 两 周 内 分 数 次 置换 4~6 信 的 血浆 体积 。 血 
桨 置换 的 不 良 反应 包括 感染 、 血 栓 形 成 . 低 血 压 等 。 

3. 激素 治疗 ”多 项 研究 认为 激素 对 GBS 无 明显 疗 
效 ,大 剂 廿 激素 治疗 可 减轻 神经 根 水 有 种, 但 不 能 缩 : 测 

目前 国内 仍 广泛 应 用 ,可 静 滴 甲 泼 尼 龙 500mg 或 地 塞 米 松 
10 一 15mg/d, 连续 使 用 数 天 后 逐渐 减 便 。 

4. 其 他 治疗 ”对 以 上 治疗 效果 不 佳 者 ,免疫 抑制 剂 环 
亿 酰 胺 , 令 唑 吗 哈 均 可 试用 ,免疫 吸附 
sorption, IA) ,于 扰 素 B 等 已 应 用 于 GBS 患者. 疗效 尚 不 肯定 。 

(三 ) 康复 治疗 ” 针 焦 、 推 拿 和 体 疗 . 对 神经 功能 恢复 
有 -- 定 帮助 。 












于 (immunoab- 





【预后 

多 数 病 者 在 积极 治疗 后 预后 良好 。 部 分 患者 留 有 不 同 
程度 的 后 i 少数 由 于 长 期 呼吸 肌 上 麻 阁 并 发 肺 部 感染 而 
人 玩 记 ,也 有 少数 演变 为 慢性 炎 性 多 发 性 神经 根 袖 经 
0% 一 89% 的 是 普 病 后 有 严重 的 症 劳 三 ,可 持续 多 年 . 凋 与 
时 疾病 的 严重 程度 无 关 . 原 因 尚 不 清楚 。 
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第 二 章 ”周围 神经 疾病 


二 、 慢 性 天性 脱 八 症 性 多 
发 性 神经 根 神 经 病 


慢性 炎 性 脱 藤 精 性 多 发 性 神经 根 神经 病 (chronic in- 
flammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, CIDP) 
是 一 种 慢性 进展 的 自身 免疫 性 神经 病 , 临 床 表现 与 AIDP 
有 相似 和 不 同 的 方面 。 与 AIDP 的 区 别 在 于 起 病 隐 袭 , 缓 
慢 进展 , 数 月 或 更 长 时 间 后 症状 达到 高 峰 。 病 程 长 ,很 少 累 
及 呼吸 肌 , 激 素 治 疗效 果 好 。 





【病因 病理 】 

病因 不 明 。 自 身 免疫 异常 为 其 主要 的 发 病 机 制 。 患 者 
血清 中 可 有 多 种 授 蒜 成 分 抗体 升 高 ,多 数 患 者 血清 和 脑 兰 
液 中 糖 脂 和 神经 节 苷 脂 抗体 升 高 。 周 围 神经 的 供应 血管 周 
围 可 见 单 核 细 胞 浸润 ,神经 纤维 水 肿 . 有 明显 的 节 段 性 散 靖 
脱 失 和 散 蒜 再生。 慢性 患者 可 见 神经 膜 和 和 散 畏 增生 呈 洋 萄 
皮 样 ,部 分 有 轴 索 变性 。 


【临床 表现 】 
任何 年 龄 均 可 患 病 。 男 性 略为 多 见 , 尤 以 中 年 男性 为 
主 。 大 部 分 CIDP 患者 无 前 驱 感染 史 . 起 病 缓慢 。 临 床 主 








要 表现 为 感觉 运动 神经 病 (sensory motor neuropathy), 即 I es 


运动 与 感觉 均 有 累及 的 周转 神经病。 患者 有 进行 性 四 肢 无 
力 和 麻木 , 呈 对 称 性 。 表 现 为 步行 困难 . 举 辟 .上 楼 费力 ,并 
可 逐步 出 现 梳头 、 提 物 等 困难 ,但 一 般 不 累及 延 通 肌 而 出 现 
吞咽 障碍 , 极 少 发 生 呼吸 困难 。 少 数 患 者 可 有 轻微 的 自主 
神经 功能 障碍 。 体 格 检查 可 见 四 肢 肌 力 减 退 . 近 端 为 重 ， 
伴 / 不 伴 肌肉 次 缩 ; 肌 张 力 降低 , 妥 反 射 消失 ;四 上 肢 术 梢 型 感 
觉 减退 , 痛 触 党 和 深 感觉 均 可 减退 。 也 有 极 少 数 患者 表现 
为 纯 运 动 型 或 纯 感 觉 型 。 

实验 室 检查 可 见 脑脊液 细胞 数 正 常 .蛋白 质 含 量 明显 
增高 , 常 在 0.8 一 2.5g/L 之 间 。 和 蛋白 质 的 商 低 与 疾病 的 严 
重 程度 有 一 定 关系 。 个 别 患者 蛋白 质 含量 正常 。 电 生理 检 
查 可 见 运 动 传导 速度 明显 减 慢 .F 波 潜伏 期 延长 . 远 端 潜伏 
期 延长 .部 分 性 传导 阻 沾 , 远 端 运动 动作 电位 分 散 。 神 经 酒 
检 显 示 明 显 的 神经 纤维 入 鞘 节 段 性 脱 失 , 伴 轴 索 变性 。 
172~.273 的 神经 纤维 有 原 发 性 血 精 脱 失 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 
根据 典型 的 临床 表现 , 脑 冰 液 蛋白 增高 及 节 段 性 脱 
凡 蒜 性 电 生理 改变 .一 般 可 作出 诊断 。 下 询 标 准 供 优 
考 : 加 临床 有 进行 性 或 复发 性 送 动 和 感觉 功能 障碍 的 周 
条 .病程 进展 8 周 以 上 .体格 检查 可 见 四 政 乏 力 ， 
退 . 膝 反 射 减退 或 消失 。 回电 生 理 检查 具 
的 主要 特征 ,有 药 根 或 以 上 神经 的 传导 
端 洪 伏 期 延长 .了 波 洪 伏 期 延 氏 或 消失 . 感 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


觉 神经 传导 速度 低 于 正常 值 的 80%,H 波 潜 伏 期 延长 
或 消失 等 。@ 脑 着 液 检查 细胞 数 小 于 10 X105/L, 蛋 白 
质 明显 增高 。 @ 神 经 活检 显示 能 靖 脱 失 和 再 生 的 证 据 ， 
如 神经 内 膜 肿 胀 , 单 核 细 胞 浸润 ,洋葱 球 ” 形 成 以 及 不 
同 程度 的 束 间 髓 鞘 脱 失 。 

鉴别 诊断 方面 ,临床 上 需 与 遗 趴 传 性 周围 神经 病 (heredi- 
tary peripheral nenopathy) 、 多 灶 性 运动 神经 病 、 中 毒 代谢 
性 神经 病 等 相 鉴 别 。 


【治疗 】 

治疗 的 目的 在 于 抑制 异常 的 免疫 反应 , 降 : 低 炎 症 反应 
和 脱 散 攻 ,预防 继 发 性 轴 突 变性 。 早期 治疗 效果 好 ,维持 治 
疗 应 个 体 化 。 常 用 治疗 办 法 为 : 

1. 皮质 类 固 醇 激素 ”地 塞 米 松 10 一 15mg/d 或 甲 泼 尼 
龙 500mg/d, 静 滴 后 逐步 减 量 改口 服 激素 维持 。 也 可 一 开 


始 即 用 口服 泌 尼 松 , 剂 量 为 lmg/(kg。d) ,逐步 递减 至 维 
持 量 。 


2. 免疫 球 蛋 白 静 滴 治 疗 IVIg 0. 4g/(kg，d),5 天 为 
一 疗程 ,复发 者 可 反复 多 次 使 用 。 
3. 血浆 置换 ”一周 两 次 ,持续 三 - 周 。 根 据 患者 情况 ， 


zs 则 一 般 需 频率 减少 的 慢性 维持 治疗 。 
0 4. 环 磷 酰 胺 “200~400mg 静脉 注射 ,每 周 2 次 。 总 
出 基 3. 0 一 4. 0g 为 一 疗程 。 用 药 中 应 注意 肝 功 能 损害 。 
5. 硫 唑 嘎 叭 ” 按 2 一 4mg/kg, 按 体重 计算 使 用 ,小 剂 
量 开 始 。 用 药 中 应 定期 随访 白细胞 和 肝 肾 功能 。 


【预后 】 
本 病 致 残 率 较 高 ,也 有 死亡 病例 。 
三 、 多 灶 性 运动 神经 病 
20 世纪 80 年 代 ， 国际 上 几 位 神经 科学 者 报道 了 数位 
患者 ,其 临床 表现 为 缓慢 进展 的 不 对 称 性 肢体 乏力 , 电 生理 
检查 显示 多 灶 性 运动 传导 阻 汪 。 该 疾病 被 称 为 多 灶 性 运动 
神经 病 (multifocal motor neuropathy, MMN)., 





【病因 病理 】 
病因 尚 不 清 。 支 持 自 身 免疫 机 制 起 主导 作用 的 证 据 
有 :组织 学 显示 炎 性 脱 髓 稍 ; 患 着 血 清 中 有 度 的 抗 神经 
ee 抗体 ( 抗 GM IgM 抗体 ); 免 疫 抑 制剂 治疗 有 交 
MI 是 这 种 病理 免疫 反应 的 半点 。 运 动 神经 活检 显 示 吓 
机 有 上 脱 髓 精 和 加 突变 性 ,成 秘 的 再 生 纤维 出 现 。 









临床 表现 了 
是 - -种 少见 病 , 多 见于 中 年 人 ,男性 多 于 女性 。 主 要 表 
缓慢 进展 的 肢体 远 端 不 对 称 性 的 贞 无 力 和 肌 姜 缩 . 上 
肢 显 著 和 常 妮 的 初始 症状 有 一 侧 腕 下 型 . 氛 力 减退 









症状 渐进 性 发 展 ,肢体 无 力 加 重 , 可 伴 有 受累 
肢体 的 肌肉 萎缩 , 纤 闫 . 痛 性 冶 挛 和 妥 反 射 降低 。 脑 神经 受 
损 的 症状 很 少见 , 偶 有 了 眼 外 肌 麻 辛 和 单 侧 舌 肌 的 瘫 疾 萎 缩 。 
有 些 患者 也 有 感觉 异常 的 主诉 ,如 肢 端 麻木 等 ， 但 常 无 体 
时 慢性 进展 性 , 需 长 期 的 反复 治疗 。 

3 检查 可 见 脑脊液 异 白 正常 或 经 度 升 高 。 30 池 一 
80% 的 患者 血清 中 有 高 滴 度 的 GM: IgM 抗体 。 电 生理 检 
查 可 见 特 异性 的 多 灶 性 持续 的 运动 传导 BME (motor con- 
duction block, MCB) .但 感觉 传导 速度 :正常 。 近 端的 复合 
运动 动作 电位 (compound motor action potential, CMAP) 


波 皮 幅 降 低 。 


或 足下 垂 等 。 









【诊断 与 鉴别 诊断 】 

本 病 的 诊断 根据 缓慢 起 病 的 不 对 称 ' 性 以 运动 损害 为 主 
要 特征 的 周 于 神经 损伤 ,大 部 分 患者 电 生理 中 出 现 MCB。 
一 些 MMN 叫 者 前 辟 或 辟 从 MRI 显示 不 对 称 的 TT: 或 增强 
后 T 高 信号 区 域 ,与 临床 症状 和 运动 传导 阻 沾 的 区 域 相 
符 , 也 有 助 于 诊断 。 

2006 年 欧洲 神经 科学 会 /周围 神经 学 会 制定 了 关于 
MMN 的 诊断 指南 。( 见 表 23-2-3 一 表 23-2-6) 

本 病 需 与 下 列 疾病 鉴别 :运动 神经 元 病 : 特 别 是 与 下 
运动 神经 元 病 (low motor neuron disease, LMND) 相 鉴别 。 
LMND 表现 为 进展 的 四 肢 无 力 , 伴 肌 肉 凌 缩 和 肌纤维 显 
动 ,很 乡 患 者 有 延 般 肌 受 累 。 贞 电 图 示 失 神经 改变 ,运动 伟 
导 阻 沾 少 见 。IVIg 治疗 无 效 。@ Lewis-Sumner 综合 征 
(Lewis-Sumner syndrome, LSS); 也 称 为 多 灶 性 获得 性 脱 
血 背 性 感觉 运动 神经 病 (multifocal acqguired demyclinating 


sensory and motor neuropathy, MADSAM), MMN 和 LSS 


表 23-2-3 多 灶 性 运动 神经 病 的 临床 标准 


核心 标准 (两 条 都 需 具 备 ): 
亿 慢 性 进展 或 逐步 进展 的 不 对 称 的 肢体 无 力 ,或 至 少 
两 根 运 动 神经 受累 大 于 1 个 月 " 
名 无 客观 感觉 噶 常 ,但 可 有 下 上 肢 轻 微 涯 动 觉 碱 退 
支持 临床 诊断 的 标准 : 
全 主要 是 上 层 受 累 
累 肢体 的 梁 反 射 减 弱 或 消失 : 


Ce \ 受 累 " 















MMN 不 能 除外 :4 第 12 对 脑 神经 可 受 崇 


一 总 





表 23-2-4 ”传导 阻 灌 的 电 生理 诊断 标准 





外 明确 的 运动 神经 阻 滞 * :无 论 神 经 段 (正中 神经 . 尺 神 
经 和 腓 神 名 me 近 端 与 远 端 刺激 相 比 ,复合 肌肉 动 





作 电 位 负 峰 面积 下 降 至 少 50 兴 。 远 端 刺激 有 运动 传 

导 阻 浅 的 神经 节 段 时 、. 复合 肌肉 动作 电位 的 负 峰 波幅 

正常 低 限 的 20 当 和 盖 lmV( 基 线 负 峰 ) 和 近 端 复合 
肌肉 动作 电位 负 峰 时 限 延 长 入 30 引 

包 可 能 的 运动 传导 阻 滞 ': 上 肢 较 长 一 段 神经 复合 肌肉 
动作 电位 负 峰 面积 下 降 至 少 30%, 近 端 复合 肌肉 动作 





电位 负 峰 时 限 延 长 二 30%; 或 复合 肌肉 动作 电位 负 蜂 
面积 下 降 殖 少 50%. 近 端 复 合 肌 肉 动作 电位 负 峰 时 限 
延长 汪 30% 





上 歧 在 有 传导 阻 沾 的 神经 节 眉 感觉 神 
正常 的 感觉 神经 运动 电位 波幅 
注 :a, 传导 阻 滞 的 依据 是 在 常规 神经 卡 压 区 域外 


经 传导 正常 ,有 





表 23-2-5 支持 多 灶 性 运动 神经 病 诊断 的 证 据 
中 抗 GM IgM 升 高 (A 级 推荐 ) 
@MRI 有 增强 和 (或 ) 辟 从 肥大 
名 用 IVIg 治疗 后 临床 症状 改善 
表 23-2-6 多 灶 性 运动 神经 病 的 诊断 分 类 


确诊 的 MMXN， 
符合 临床 表现 标准 .加 和 排除 标准 一 @ 和 电 生 
理 在 1 根 神经 上 符合 、@ 标 准 
可 能 的 MMN; 
f 合 临床 表现 标准 四 .四 和 排除 标准 加 一 四 和 电 生 
埋 在 2 根 神经 上 符合 @、@ 标 准 
合 临床 表现 标准 @@ .@ 和 排除 标准 人 @@ 一 四 和 电 生 
理 在 1 恨 神经 上 符合 @、@ 标 准 ,和 符合 支持 诊断 的 标 
准 至 少 1 
i 
的 相似 处 :都 是 壮年 期 起 病 ,病程 慢性 进展 ,不 对 称 性 的 乏 
力 , 有 轻 度 肌肉 著 缩 , 纤 颤 和 痛 性 痉 谱 , 腿 反 射 降低 。 脑 准 
液 仁 身 正常 电 生 理 上 部 可 有 传导 阻 滞 。 但 








常 或 经 度 升 高 。 
LSS 有 客观 感觉 障碍 ,下 肢 受累 多 见 , 抗 GM, 抗 体 不 升 高 ， 
电 生理 愉 查 示 大 部 分 LSS 患者 感觉 神经 远 端 的 动作 电位 
波幅 下 降 。 一 些 患者 激素 和 血浆 置换 治疗 有 效 。G@CIDP， 
特别 是 其 纯 运 动 型 的 变异 型 。CIDP 的 乏力 常 是 对 称 性 的 。 
近 端 为 主 , 妥 反 射 普遍 降低 或 消失 ,多 神经 根 损害 ,有 感觉 
隘 候 ,临床 症状 可 有 复发 缓解 。 电 生理 检查 CIDP 也 可 有 
MCB, IB 的 表现 更 显著 。 血 清 抗 GM 抗体 不 升 高 。 
男 外 ,激素 治疗 效果 好 。 






















MMN 是 一 种 有 \ 疗 的 运动 神经 病 。 
1. IVig 为 首选 治疗 。 剂 量 为 0.4g/(kg。d) .5 天 为 
-疗程 ,也 有 主张 用 高 剂量 的 IVIg.2g (kg* 帆 ,2~5 天 一 
疗程 治 闻 后 数 天 邯 可 见效 .2 一 上 周 疗 效 最 明显 。 此 后 还 






周围 神经 疾病 


用 维持 治疗 ,维持 剂量 和 频 度 应 个 体 化 。 长 期 用 药 后 ,很 
ea IVIg 反应 性 下 降 .需要 提高 剂量 或 使 用 频率 。 

2. 环 碰 酰 胺 ”其 治疗 MMN 的 效果 尚 有 争议 ,大 部 分 
研究 认为 其 有 良好 疗效 。 在 IVIg 无 效 的 情况 下 .可 用 环 磷 
酰胺 200mg 藤 脉 滴 注 ,隔日 一 次 .至 总 量 4. 0g 为 一 疗程 
治疗 中 应 注意 环 磷 酰胺 的 毒 副作用 。 若 无 不 良 反应 .在 一 

程 结束 后 休息 1 月 可 继续 治疗 。 

3. 其 他 免疫 抑制 剂 和 免疫 调节 剂 ” 如 硫 哗 叮 叭 .中 氨 
屿 叭 . 环 爷 素 ` 利 妥 昔 单 抗 .干扰 素 Bia(IFN-B;a) 等 可 试用 
于 对 上 述 治疗 无 效 的 患者 ,但 疗效 不 肯定 。 

4. 其 他 ”激素 和 血浆 种 换 对 MMN 治疗 无 效 .小 部 分 
患者 使 用 后 症状 加 重 。 


一 后 

















【预后 】 
病情 进展 较 慢 .少数 患者 在 无 有 效 治疗 的 情况 下 ,能 维 
持 相对 较 好 的 功能 。 死 亡 主要 与 并 发 症 有 关 。 
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第 五 节 ”多 发 性 周转 神经病 

毛 悦 时 
z 主要 宕 现 为 肢体 十 端 对 称 性 的 感 
觉 \ 运 动 和 自主 神经 功能 障 人 得。 也 有 以 运动 障 但 为 主 的 户 
图 神经 病 , 见 于 错 中 毒 、 2 ee 
章 但 为 主 的 周 几 和 汉 病 a 站 
各 混合 型 ,小 纤维 
翌 变 性 ev 
Siogren 病 .和 梅 每 等 功能 障 但 为 主 的 见于 : 
或 内 性 的 自主 神经 病 或 淀粉 样 变性 。 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 
【病因 】 
(一 ) 感染 性 ”流行 性 感冒 . 带 状 疱疹 .白喉 ,麻风 、 


核 \ 麻 疹 、 水 癌 、 钓 端 螺旋 体 病 ,梅毒 .艾滋 病 、 丙 道 译 奖 经。 
(二 ) 异常 自身 免疫 反应 ”GBS 及 其 变异 型 .CIDP， 
MMN. 抗 航 精 相关 糖 蛋 白 性 神经 病 , 血清 注射 或 疫苗 接种 
后 周围 神经 病 。 

(三 ) 营养 与 代谢 障碍 ”如 维生素 B 族 (Bi 、B; .Bi ) 缺 
di ,慢性 酒精 中 毒 、 糖 尿 病 、 低 血 
病 ,` 尿 毒 症 .甲状 腺 疾病 痛风、 淀粉 样 变性 、 血 路 啉 




















四 ) 毒物 

1. 化 学 品 丙烯 酰胺 、 氨 丙烯 、 一 氧化 氮 、 
三 所 乙烯 、 四 氧化 碳 、 五 氮 茶 酚 、 有 机 磷 农 药 、 淡 甲 烧 等 。 

2. 重金 属 铅 , 砷 . 鳃 \, 铜 汞 、 镁 , 金 . 铂 等 。 

3. 药物 氛 短 素 . 甲 硝 唑 、 乙 腕 丁 醇 、 胶 碘 丽 、 吴 喃 类 
药物 、 氨 基 糖 背 类 药物 、 异 烟 卓 . 铂 类 药物 ,长春 新 碱 . 氨 沫 
俱 ` 苏 拉 明 、 秋 水仙 碱 \ 减 酒 硫 、 茶 妥 英 钠 、 阿 米 坎 林 、 沙 利 度 
上 胺 等 。 

4. 生物 鱼肉 毒素 .河豚 毒 迪 、 弗 朗 鼠 毒素 等 。 

(五 ) 结缔 组 织 病 ”系统 性 红斑 狼疮 、 原 发 性 血管 炎 、 
结 节 病 ,干燥 综合 征 、 结 节 性 多 动脉 炎 、 类 风湿 关节 炎 等 。 

(六 ) 遗传 性 ” 跟 传 性 运动 感觉 性 神经 病 (hereditary 
motor sensory neuropathy, HMSN) ,遗传 性 共 济 失调 性 周 
围 神经 病 (Refsum 病 ) 等 。 

(七 ) 肿瘤 性 肺癌、 淋巴 瘤 、 多 发 性 此 擅 奖 等 。 


二 硫化 碳 、 


病理 】 
主要 病理 过 程 为 季 自 1 ee : 瓦 勒 变性 . 轴 突 
混合 存在 ,大 部 分 的 周围 神经 病 是 不 同 程度 
节 段 性 脱 禾 畏 共存 .但 以 ee 化 为 主 。 


【临床 表现 】 
任何 年 龄 都 可 发 生 , 男 女 比例 均等。 





变性 或 
的 轴 突 变性 和 





由 于 病因 不 同 , 病 






i Ut 业 息 进展 性 、 复 发 性 。 多 发 性 周 乃 神 
2 由 A raping 
















六 册 商 笃 和 萎缩 , 手 
捧 释 上 .多 省 或 少 证人 等 自 








上 经 功 色 








1 感觉 障碍 上层 体 远 端 有 三 减退 世 恒 党 -1 
走 感 、* 他 。 体 检 有 于 企 - 袜 子 样 的 深 、 


多 运动 障碍 表现 为 人 eh 
wr 和 对称 性 三 





: 病程 长 者 





ee 缩 和 纤 闯 ， 
自主 神经 功能 障碍 
或 多 汁 . a 上 炸 | 业 、 a 如 








CD 















1 性 功 
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【辅助 检查 】 

1. 血液 检查 ”检测 血 和 常规、 血糖、 糖化 血红 蛋白 、 血 维 
生 素 Bi 浓度 . 肝 功 能 、 肾 功能 .甲状 腺 功能 .血沉 `C 反应 蛋 
白 .免疫 球 蛋 白 .类 风湿 因子 、 抗 核 抗体 、 抗 磷脂 抗体 等 。 

神经 电 生理 检查 “是 诊断 周围 神经 病 的 一 项 重要 
检查 ,并 能 区 分 是 轴 突 变性 为 主 ,还 是 旬 说 失 为 主 ' 或 两 
者 都 有 。 如 果 仅 有 周围 神经 传导 速度 减 , 则 提示 链 稍 脱 
失 ; 如 以 CMAP 波幅 变 小 为 主 , 则 提示 轴 突 变性 。 

3. 脑 养 液 ”正常 或 有 蛋白 / 质 不 同 程度 的 增 商 。 

4. 尿 液 检查 ”各 种 重金 届 。 

5. 神经 活检 能 为 某 些 病因 者 提供 病理 学 依据 。 









慢 


〖『 诊 断 和 鉴别 诊 

ss 不 难 诊断 。 关 键 问题 是 明确 病 
因 , 既 往 疾 病史 ,营养 状 况 、 从 事 的 工作 ,经常 接 触 的 物质 、 
生活 环境 以 及 近来 的 感染 史 很 重要 。 部 分 患者 始终 无 法 明 


确 病因 。 
鉴别 诊断 : a 
1. 周期 性 瘫痪 ”急性 起 病 , 之 前 常 有 人 饮食 或 运动 ,四 


肢 无 力 ,无 感觉 障碍 , 血 印 通常 偏 低 。 补 钙 后 能 迅速 好 转 。 

2. 多 发 性 肌 炎 。 亚 急性 起 病 , 表 现 为 四 肢 乏 力 ,肌肉 
酸痛 ,无 感觉 障碍 , 血 肌 酶 升 高 , 册 电 图 示 肌 源 性 损害 ,激素 
治疗 后 好 转 。 


1. 对 因 治疗 ”对 某 些 多 发 性 神经 病 ,如 感染 性 、 自 身 
tine 结缔 组 织 病 等 引起 的 可 用 激素 治疗 。 
所 但 所 致 者 ,应 积极 治疗 原 发 疾病 ,如 糖尿 病 和 尺 毒 症 。 重 
pe 中 毒 用 特殊 的 歼 合 剂 等 。 

2. 一 般 治疗 ”常用 药物 有 维生素 也 族 (B 、Bs、Bu)、 
申 钴 胶 、 De ich 辅酶 A 等 。 有 严重 疼痛 
Wie 发 马 西平 、 某 妥 英 钢 、 阿 米 烷 林 、 加 巴 喷 丁 、. 普 瑞 巴 林 、 

度 洛 西河 等 。 ri 康复 治疗 。 

本 节 主 要 人 氢 述 中 毒性 和 代谢 性 周围 神经 病 , 免疫 介 导 

性 周转 神经 病 (immune mediated peripheral neuropathy) 已 


在 第 四 节 介 绍 ,得 传 性 周 图 神经 病 将 在 本 章 第 六 节 叙 述 。 








中 毒性 周转 神经病 


中 毒性 周转 神经 
药物 ,人 金 | 
神经 


径 病 (toxic peripheral neuropathy) 包括 
类 金 届 及 其 化 合 物 , 化 学 品 等 中 毒 引 起 的 周 图 
-有 最 党 见 的 有 : 

(一 ) 药物 性 周围 神经 病 ” 易 引起 周 阅 神经 病 的 药物 
有 抗生素 和 抗 肿 交 药 物 。 抗 生 素 中 .以 呈 哺 西林 和 里 俏 归 
带 见 ; 抗 肝 纺 药物 中 ,以 长 在 新 磊 为 最多 见 , 其 次 还 有 抗 脏 
风 药 括 茶 倪 . 抗 结 镶 药物 异 烟 腓 和 乙 胺 卫 腑 等 。 




















第 二 章 ”周围 神 经 疾病 


1. 异 烟 午 中 毒性 周围 神经 病 ”发 病 宙 制 是 异 烟 肝 影 。” 有 上 蚁 走 感 ,有 肌 无 力 . 肌 张 力 低 . 腿 反 射 减弱 。 严 重 考 有 肥 
响 体 内 维生素 B; 的 吸收 ,使 体内 维生素 B; 含 基 不 足 ,从 而 。” 肌 和 呼吸 肌 的 疼痛 和 麻 阅 ; 可 致 呼吸 困难 或 停止 。 消 化 系 
产生 神经 轴 突 变性 , 继 发 入 精 脱 失 。 临 床 表现 为 肢体 远 端 对 。” 统 表现 为 腹痛 ,腹泻 .呕吐 等 。 治 疗 原则 是 立即 停止 接触 毒 
称 性 的 感觉 及 运动 障碍 ,出 现 末梢 型 感觉 减退 ,可 有 肌 力 减 ”” 物 ,并 加 快 毒物 排泄 。 应 用 解毒 剂 ,如 普鲁士 蓝 .氧化 钾 : 持 
退 , 且 反 射 消失 ,肌肉 压痛 等 表现 。 治 疗 措施 为 立即 停 药 ,并 续 性 血液 滤 过 和 血液 透析 ;给 予 络 合剂 等 
给 予 大 剂 是 的 也 族 维生素 。 在 长 期 或 大 剂量 使 用 异 烟 腓 的 






























患者 ,应 一 开始 即 合用 维生素 B ,以 预防 本 病 的 发 生 。 二 、 代 谢 性 周 图 神经 滴 
2. 哮 哺 类 药物 中 毒性 周围 神经 病 。 此 药 目前 很 少 应 
用 ,因此 引起 的 周转 神经病 已 少见 。 周 围 神经 症状 常 在 服药 (一 ) 糖尿 病 性 周围 神经 病 ”是 糖尿 病 最 常见 的 神经 


后 数 天 至 数 周 出 现 ,早期 表现 为 指 、 趾 感觉 异常 ,如 麻 刺 感 ， ”系统 并 发 症 ,也 是 临床 上 最 多 见 的 代谢 性 周转 神经病 Cmet- 
如 不 及 时 停 药 则 出 现 上 肢体 远 端 的 疼痛 .以致 患者 难以 忍受 。 abolic peripheral Sgr 主要 临床 表现 为 : 

3. 抗 肿瘤 药物 性 周围 神经 病 1 对称 性 多 发 性 神经 

(1) 长 春 新 三 :临床 表现 为 应 用 该 药 数 周 后 患者 手足 (1) 感觉 性 周围 神 多 和 最 常见 .见于 大 部 分 糖尿 病 串 
感觉 异常 ,如 果 继 续 使 用 .会 出 现 进展 性 对 称 性 的 周围 神经 。 者 .症状 主要 影响 下 上 肢 远 端 , 双 足 麻木 或 疼痛 ,出 现 短 袜 样 
病 。 脑 神经 也 可 受众 ,表现 为 上 哈 下 和 亚 . 外 展 受 限 ,面瘫 和 痛觉 泪 退 或 痛 党 过敏， 伴 有 躁 反射 消失 。 

声带 麻痹 等 。 可 伴 有 自主 神经 系统 功能 障碍 ,如 便秘 ,性 功 (2) 感觉 运动 性 神经 病 :患者 常 有 明确 的 肢体 远 端 感 

能 内 和 体位 性 低 血 压 等 。 这 种 剖 作用 是 严格 剂量 相关 性 觉 障碍 和 疼痛 ,在 感觉 异常 的 同时 伴 有 以 下 用 为 主 的 肌 力 





























oo 
的 ,降低 用 药 基 会 使 症状 缓慢 地 好 转 。 减退 , 律 反射 消失 。 
(2) 顺 铂 :主要 不 良 反 应 为 肾 功能 损害 、 骨 肠 道 反应 和 名 人 径 病 
周围 神经 病 。 后 者 是 因为 顺 铂 对 后 根 神经 节 有 毒性 作用 ， (1) 脑 神经 病变 : 单 侧 动 眼神 经 受 损 最 常见 .其 次 为 外 
表现 为 司 转 神经病 .为 手指 尖 和 足 尖 的 麻木 和 刺 痛 ， ” 展 神 经 、 三 又 神 & I 经 等 。 | 
感觉 减退 。 严 重 者 有 共 济 失调 。 周 围 神经 病 的 发 (2) 肢体 或 躯干 的 单 神经 病变 : 腕 管 综合 征 .时 管 综合 D7 
生 率 与 该 药 的 总 量 有 关 , 停 药 后 通常 会 逐渐 改善 。 征 多 见 。 股 神经 ,坐骨 神经 和 腓 总 神经 受 损 症状 也 可 出 现 。| 上 分、 








C3》 奥 沙 利 铂 : 依 其 临床 特点 的 不 同 可 分 为 两 种 类 型 。 ”上 胜 鳅 神经 根 , 胸 腰 神经 根 损害 也 可 见 。 

急性 神经 入 性 和 慢性 果 积 性 神经 茧 性 。 急 性 神经 毒性 是 在 治疗 原则 为 积极 控制 糖尿 病 . 并 给 予 其 他 的 对 钙 治疗 

给 药 后 24 一 48 小 时 发 生 的 ,主要 表现 为 四 肢 周 转 神 经 感觉 如 大 剂量 的 B 族 维生素 。 有 疼痛 症状 者 可 口服 阿 米 特 林 、 

障 竺 , 极 少数 患者 有 急性 喘 喉 感觉 障碍 导致 呼吸 春 咽 困难 。 。 苯妥英 钠 或 卡 马 西平 。 

急性 毒性 在 低 剂 量 时 即 可 发 生 , 通 常 可 以 恢复 ,不 需 中 断 治 (二 ) 尿毒 症 性 周围 神经 病 ”神经 症状 通常 在 慢性 肾 

疗 。 芳 一 种 是 慢性 崇 积 神经 毒性 .主要 为 四 疏远 端 感觉 异 。。 误 竟 数 月 或 数 年 后 出 现 。 最 早期 症状 是 不 安 艰 综合 征 , 即 

常 和 感觉 迟钝 ,感觉 性 共 济 失调 。 奥 沙 利 销 的 神经 毒性 为 ”感到 两 下 肢 不 舒服 ,夜间 症状 重 。 接 着 出 现 肢体 远 端 感觉 

剂量 限制 性 毒性 ,可 用 B 族 维生素 减轻 症状 。 时 常 , 如 烧灼 感 、 刺 痛 、 麻 痢 等 ,对 称 性 分 布 ' 下 肢 一 般 较 上 
(4) 紫杉醇 :以 感觉 损害 为 主 的 周围 神经 病 是 常见 的 不 肢 重 ,但 无 感觉 障碍 的 体征 。 这 时 电 生 理 检 查 已 能 发 现 神 

民 反 应 ,也 是 剂 旺 相关 性 。 病 理 表现 为 轴 突 变性 : 继 发 有 悦 经 传导 速度 减 懂 。 病 情 继续 进展 时 出 现 足 趾 麻 木 ,深浅 感 
















































链条 。 党 消失 ,并 出 现 运动 障 碍 , 肌 力 减 退 , 妥 反射 减弱 攻 消 失 。 
(二 ) 金属 或 类 金属 中 毒性 周围 神经 病 治疗 主要 是 透析 或 稍 移 植 。 
1 砷 中 毒性 周围 神经 病 。 砷 中 毒性 周 图 神经 病 较 少 (三 ) 酒精 中 毒性 周转 神经病” 早期 以 感觉 障 伴 






见 , 见 于 工业 中 毒 。 常 为 慢性 中 诲 ,临床 症状 绥 则 进展 , 感 。 疾病 和 呈 木 为 主 , 吉 者 足 部 闫 重奖 痛 ,对 罗 般 必 3 


沉 和 运动 都 受累 。 表 现 为 双 下 肢 乏 力 疼 痛 及 四 收 下 















过 敏 。 运 动 障 得 主要 表现 为 歧 体 近 端 的 无 万, 肌 夫 芙 入 .有 征 
了 全 ， ,有 反射 消 舌 。 治疗 上 应 给 予 二 统 基 两 芯 (BAL) 排 码 ， ”反射 减弱 或 消失 .严重 病例 有 悉 是 、 重 腕 。 脑 神经 也 串 受 
也 直 用 吉 竺 站 孔 凑 小 等 。 治 疗 方面 主 





胺 治疗。 损 . 表 现 为 眼睛 ,对 光 反 应 迟钝 
2. 铅 中 毒性 周围 神经 见于 工业 中 毒 。 临床 表现 。 ”要 为 戒 酒 和 给 子 大 剂 世 未 i 产 重 的 患者 可 用 
以 运动 障 但 为 主 , 上肢 伐 神经 受 损害 症状 尤为 明显 ,表现 为 镇 痛 药 或 卡 马 西 平 革 受 英 钠 、 加 巴 哄 丁 千 ， 
简 腕 及 仲 措 不 龙 , 之 后 其 他 神经 也 可 受 失 ,下 玻 可 出 现 壬 (四 ) 黏液 水 肿 性 神经 病 ”与 甲状 原 功 能 减退 引 是 的 
感觉 障 但 少见 。 代谢 障碍 有 关 。 临 床 表 现 以 感觉 障 但 为 证 ,大 郁 完 有 双 四 
锭 中 毒性 周围 神经 病 ”主要 为 神经 系统 和 消化 系 麻木 .有 歧 端 贫 觉 开动 觉 及 位 置 觉 减 退 , 躁 反映 消失 ,下肢 肌 
以 及 脱发 。 神 经 系统 症状 主要 器 现 为 类 GBS 周转 力 减 退 . 而 后 暴 及 上 了 玻 . 正 中 神 : 见 . 表现 为 脐 管 综 
经 辣 或 痛 性 周 几 神经病, 四 上 肢 针 币 样 ,烧灼 样 疼痛 ,有 人 时。 合 征 。 电 生理 检查 示 周 围 神经 传导 速度 降低 ， 洽 辣 可 用 市 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 





状 腺 素 ,B 族 维生素 等 。 用 药 初 期 可 用 少量 激素 。 

(五 ) 低 血糖 性 神经 病 ”胰岛 细胞 瘤 患 者 有 低 血 糖 症 
者 ,可 有 周转 神经 受累 症状 。 主 要 表现 为 四 肢 远 端 麻木 、 感 
觉 异常 .肌肉 软弱 无 力 , 客 观 检 查 有 感觉 减退 ,甚至 肌 萎 缩 


及 垂 足 。 
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第 六 节 ”遗传 性 周围 神经 


hh 
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一 、 腓 骨 肌 美 缩 症 


腓骨 和 贞 萎缩 症 (peroneal muscular atrophy. PMA) 亦 可 
称 夏 - 马 -图 (CharcotMarie-Tooth,CMT) 病 或 遗传 性 运动 
感觉 神经 人 (hereditary motor and sensory neuropathies, 


HMSNs) ,是 最 常见 的 遗传 性 周围 神经 病 , 患 病 率 估计 为 
1.4710 万 一 40110 万 。 


病因 和 发 病 机 制 】 

(一 ) 分 子 机 制 ” 遗 传 性 周围 神经 病 Chereditary pe- 
ripheral neuropathy) 是 由 基因 的 突变 导致 神经 元 或 形成 骨 
莉 的 施 万 细胞 损伤 。 施 万 细胞 损伤 导致 以 角 蒜 脱 失 为 主 的 
神经 病 , 而 轴 突 或 胞 体 受 损伤 , 则 产生 轴 突 性 神经 病 。 例 如 
CMTIA 发 病 是 PMP22 过 度 表 达 的 结果 ， Ll 性 周 
转 ri 0 i 期 也 有 轴 突 损害 ,反之 , 轴 突 损害 性 周 间 

六 改变 。 近 年 来 的 观点 认为 不 同 物质 的 转 
型 退 传 性 周围 神经 病 的 共有 发 病 机 制 之 
ii SIMPI PILE 共 | 突变 导致 施 万 细胞 蛋白 转运 功能 退 
化 是 CMTIC 发 病 的 原因 。 

另 有 全 究 表 叫 ,小 热 体 克 蛋 站 (small heat shock Dro 
teinsysFHSPS) 基因 可 影响 信号 传导 和 细胞 骨架 导 敏 
CMT 下 或 远 端 性 遗传 性 运动 神经 
T1010r meine 

(二 ) 免疫 机 制 ”近期 的 一 些 研究 表明 临床 二 某 些 
CMT 病例 病 杰 部 位 有 巨 喉 细 乃 浸 润 , 有 的 其 硅 类 似 CIDP 
样 发 病 : 且 多 村 匈 疫 治疗 有 反应 .表示 免疫 系统 开 免 疫 炎 性 























给 病 ( distal hereditary 








反应 参与 了 部 分 CMT 的 发 病 机 制 。 
【临床 表现 了 

CMT 的 临床 表现 亦 随 其 遗传 类 型 而 异 。 婴 儿 、 儿 童 、 
少年 或 成 年 均 可 发 病 ,但 以 10 一 20 岁 起 病 最 为 常见 。 以 
CMT- 工 型 为 例 ， 最 早 症状 为 主诉 两 下 肢 肌 无 力 , 足 尖 走 路 
困难 ,并 逐步 出 现 腓骨 长 短 肌 萎 缩 和 无 力 ， 并 出 现 足 背 屈 困 
难 或 下 垂 。 随 病情 发 展 ,逐步 出 现 肥 前 肌 、 小 腿 | 肌 以 及 足 部 
肌肉 萎缩 。 这 种 典型 的 匀称 性 的 , 旺 上 粗 下 细 的 肌肉 茸 缩 ， 
琵 似 倒置 的 香槟 酒 瓶 , 亦 称 * 锥 腿 ”, 但 患者 除 趴 关 节 肌 力 减 
退 外 , 膝 关 节 肌 力 往 往 仍 然 较 好 ,可 以 继续 维持 走路 ,日 不 
影响 生命 跨度 。 体 格 检查 可 见 两 下 肢 远 端 有 末梢 型 感觉 减 
退 .两 侧 膝 躁 反射 消失 。 部 分 患者 两 侧 上 肢 亦 有 远 端 肌肉 
蔡 缩 和 远 端 肢体 感觉 减退 。 脑 消 液 检查 正 者 蛋白 质 增 
高 。 肌 电 图 检查 可 见 NCV 减 慢 ,至 10 一 一 20m/s 以 下 ;晚期 
患者 可 伴 CMAP 波幅 降低 。 神 经 活检 可 见 迄 精 增生 , 旦 
“ 洋 萄 皮 ” 样 改变 。 

CMT-IT 型 患者 为 常 染色 体 显 性 遗传 , 约 占 CMT 的 
20%, 此 组 患者 远 端 肌 肉 萎缩 不 明显 ,NCV 亦 不 明显 。 但 
肌 电 检查 中 CMAP 波 晤 降低 特别 明星。 患者 常 于 儿童 起 
病 , 远 端 肢体 肌 力 减退 , 肆 反 射 消 失 , 感 觉 障碍 减退 可 能 不 
明显 。 神 经 活检 可 有 "洋葱 " 球 样 改 变 , 但 轴 索 变性 明显 。 

CMT- 几 型 为 Dejerin-Sottas 病 , 常 在 两 下 肢 远 端 肌肉 
著 缩 末梢 型 感觉 减退 和 腿 反 射 消失 的 同时 ,合并 存在 足 衣 
畸形 。 

CMT-X 为 X- 性 连锁 遗传 ,与 connexin32 的 基因 异常 
有 关 ,临床 表现 为 肢体 员 肉 鞭 缩 较 不 明显 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 起 病 年 龄 ,病程 表现 ,临床 特点 .肌肉 著 缩 分 布 `, 肌 
力 减 退 程度 和 感觉 减退 及 足 部 畸形 ,以 及 电 生 理 和 家 族 史 
等 结果 可 以 初 步 地 为 CMT 及 其 主要 亚 型 予以 临床 诊断 。 

:基因 诊断 。 

临床 上 :本 病 的 诊断 仍 需 与 下 列 疾病 相 鉴 别 ， 

1 CMT- 工 型 和 CMTX 型 患者 常 需 与 CIDP、MACG 
神经 病 . 测 瘤 神经 病 等 相 鉴 别 。CMT-JT 型 需 与 其 他 慢性 




















周转 神经病, 如 中 每、 代 澳 及 家 族 性 淀粉 样 变 等 相 鉴 别 。 

2. 应 与 还 型 肝病 ,风湿 病 等 其 他 自身 免疫 性 相关 性 
周 闭 神经 

3. 压力 鲁 





精 性 神经 病 等 相 鉴 别 。 





目前 尚 励 特效 治疗 。 神 乡 
应 用 。 合 并 畸形 者 可 子 手 术 治 疗 。 

病情 波动 明显 日 伴 脑 疹 液 簿 白 增 高 者 可 予 大 剂 基 激 求 
和 IVIg 治疗 





剂 ,合理 康复 ,理疗 均 可 





压力 敏感 性 周围 神经 病 患 者 .发 作 时 应 予 激素 治疗 。 
不 发 作 时 应 避免 周围 神经 受 压 。 


二 、 肥 大 性 周 国 神 经 病 


肥大 性 周围 神经 病 . 又 称 Dejerine Sottas 病 , 现 已 归 人 
遗传 性 运动 感觉 神经 病 了 型 (HMSN) 。 本 病 为 常 染色 体 
隐 性 遗传 。 近 年 研究 发 现 . 其 与 PO 、PMP22 等 基因 突变 有 
关 。 病 理 检 查 显示 周 围 神经 增 粗 .神经 纤维 骸 靖 形成 不 良 ， 
并 有 节 E 周 围 度 上 一 层 层 的 施 万 细 





段 性 脱 镶 精 。 神 经 
胞 ,各 层 之 间 为 胶原 

















【临床 表现 】 了 

适 常 在 少儿 期 或 埋 春 期 起 病 ,患者 运动 系统 发 育 迟 组 ， 
身长 绞 矮 ,有 兰 柱 后 侧 凸 和 手足 畸形 。 症 状 首先 发 生 于 下 
政 ,出 现 肢体 远 端 肌肉 无 力 和 著 缩 .形成 弓形 足 。 患者 有 严 
重 的 末梢 型 感觉 减退 ,也 可 有 位 置 觉 的 显著 受 损 ,导致 假 性 
共 济 失调 和 假 性 手足 徐 动 症 。 当 肥大 的 省 神 经 根 压 迫 疹 入 
或 马尾 时 ,患者 才 出 现 锥 体 束 受 损 的 表现 和 括约肌 功能 障 
辜 。 另 外 ,患者 党 有 听力 受 损 和 足 部 淡 疡 。 体 检 最 示 妥 反 
射 消失 ,周围 神经 均匀 性 增 粗 ,可 扣 及 ,甚至 肉眼 可 看 见 , 特 
曾 是 锁骨 上 神经 和 足 硝 的 皮 # 

少数 患者 有 障 孔 的 异常 改变 ,如 暗 孔 问 小 .瞳孔 不 等 
大 , 埃 过 瞳孔 等 。 此 外 .还 出 现 面神经 麻 痊 \ 动 眼神 经 采 交 
等 症状 。 脑 消 液 检查 正常 .部 分 患者 有 脑 冰 注 蛋白 含量 增 
高 。 电 生理 从 查 示 周 图 神经 NCV 明显 降低 , 降 至 10m/s 
或 以 下 ,感觉 动作 电位 消失 。 神 经 活检 可 见 旋 万 细胞 增生 ， 
广泛 神经 内 纤维 化 , 轴 突 缺失 和 脱 血 蒜 等 变化 。 

















第 一 节 急性 痊 髓 炎 





急性 消 祷 炎 (acute myelitis) 指 由 于 病毒 . 台 
体 、 立 克 次 体 、 寄 生 虫 ,原虫 .支原体 等 生物 源 性 / 
由 感染 所 诱导 的 养 通 灰质 和 (或 ) 白 质 的 炎 性 病变 
床 特 征 为 病 损 以 下 的 歧 体 瘫痪 、 感 觉 缺 失 和 以 膀胱 、 直 












【诊断 】 

根据 缓慢 进展 的 多 发 性 神经 炎 , 周 围 神经 增 粗 及 电 生 
理 异常 表现 ,可 对 该 病 作 出 诊断 ,但 需 与 进行 性 峭 肌 萎缩 
代谢 性 及 感染 后 的 周围 神经 病 相 鉴 别 。 








【治疗 与 预后 】 

对 急性 加 剧 的 患者 可 试用 短程 大 剂量 糖 皮质 
疗 。 一 般 病例 可 给 予 神经 营养 药物 等 治疗 。 本 病 预后 较 
差 .多 数 患 者 病情 缓慢 进展 . 致 残 率 较 高 。 部 分 患者 在 20 
岁 时 就 行走 困难 ,而 以 坐 轮椅 车 代步 。 
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扬 功 能 障碍 为 主 的 自主 神经 功能 损害 。 临 床上 昌 有 急 
性 、 亚 急性 或 慢性 的 表现 形式 ,但 病理 学 上 多 存在 病 亚 
区 域 神经 元 坏死 、 变 性 、 缺 失 , 自 质 中 血管 周围 削 蒜 缺 
失 , 炎 性 细胞 渗 出 , 胶 质 细胞 增生 等 改变 。 

冰 信 炎 可 作 如 下 分 类 。 

(一 ) 病因 分 类 

1, 感染 性 乱入 炎 

(1) 病毒 性 疹 嵩 炎 : 急 性 疹 稻 前 角 灰质 炎 ， 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


罕 性 着 秘 炎 : 化 脓 性 疹 髓 炎 、 结 核 性 瑚 币 
体 闪 笑 炎 :梅毒 性 将 笑 炎 、 消 能 









端 螺旋 





(4) 寄生 虫 性 消 藤 炎 : 症 疾 、 血 吸虫 、 旋 纤毛 虫 ,弓形 





2. 感染 和 预防 接种 后 脊髓 炎 ”参见 本 篇 第 九 章 " 脱 通 
式 性 疾病 ” 

3. 原因 不 明 性 疹 藉 炎 

(二 ) 临床 类 型 分 类 

1. 急性 脊 盘 炎 

(1) 急性 前 角 灰 质 炎 。 

(2) 急性 非特 异性 状 通 炎 : ca 
升 性 痊 艇 炎 、 急 性 播 散 性 脑 誉 髓 
2. 慢性 辱 余 炎 慢性 病 青 -es 
性 浴 笑 炎 、 肉 芽 肿 性 誉 稻 炎 、 亚 急性 坏死 性 关 髓 





性:E 





本 节 所 述 急 性 横 货 性 疹 髓 炎 (acute transverse 





myelitis) 指 一 种 非特 异性 急性 消 局 白质 的 脱 履 精 性 病变 或 
坏死 性 病 2 性 完全 性 或 不 完全 性 截瘫, 可 能 








【病理 】 

| 急性 冰峰 炎 (acute myelitis) 的 病理 改变 为 受累 节 段 俏 
得 肿胀 , 校 形 膨大 ,严重 者 表面 可 有 血管 周围 渗 出 物 。 镜 
恰 可 见 兰 链 白 质 广泛 或 呈 片 状 脱 殴 藉 性 改变 . 侧 索 、 后 索 
尤为 明显 。 部 分 可 见 兰 艇 前 角 运 动 神经 天 肿 虑 5 得 不 伴 
运动 神经 元 缺失 。 晚 期 可 见 胶 质 细胞 增生 。 近 期 研究 发 
现 .病变 血管 周围 可 员 现 水 通道 贷 白 4(aquaporin4,AQP 
4 抗体 反应 和 补体 沉积 , AQP-4 功能 缺失 与 水 肿 和 脱 入 
精 有 关 。 


〖 临 床 表现 】 
本 阁 可 见于 任何 年 龄 .以 青 壮 年 最 常见 ,农村 为 多 。 四 
平均 可 发 病 , 春 初 和 秋末 居多 。 两 性 均 可 患 病 , 男 性 本。 
乡 数 趾 者 在 神经 症状 出 现 前 有 有 肠 道 或 上 呼吸 道 感 
风 :面神经 省 状 出 现时 不 伴 发 热 。 神 经 症状 的 出 现 名 
在 碟 任何 症状 出 现 一 个 或 两 个 下 肢 无 力 , 谨 逐步 疝 
革 发 展 , 伴 或 不 伴 上 肢 无 万 .严重 者 可 出 现 呼 吸 肌 无 廊 ， 在 
于 现 上 肌体 无 力 的 同时 . 常 合并 大 小 便 困难 和 感觉 异常 。 该 
病 发 展 而 异 , 从 数 天 至 数 周 不 等 。 在 神经 
宣 变 过 程 中 ,一 股 不 伴 神 经 很 痛 , 少 数 忠 者 可 能 诉 大 
痢 牙 ! i EF 疼痛 。 急性 背 艇 炎 以 胸 段 为 多 见 , 约 十 
(13%); 上 腰包 段 最 少 (12%)。 丕 艇 损伤 以 灰 

为 i ea 轮 及 邻近 的 状 腊 和 神经 根 . 并 出 现 
体征 ”炎症 波及 峭 腊 和 洽 峰 老 称 为 
pe 经 要 和 痊 通 者 称 为 符 膜 着 神经 

































有 人 





人 很 珍 徊 





(一 ) 运动 障碍 re 入 段 的 不 同 ,出 现 不 同 分 


到 了 和 脱 大 时 ,出 现 四 肢 竣 , 即 上 上肢 为 
Te 络 ram 人 加 及 








呼吸 障碍 ; 胸 段 时 ,表现 为 双 下 pe 动 神经 元 瘫 
痪 , 采 段 湖人 入 病 变 时 、 表现 为 双 下 上 肢 下 运动 神经 元 竣 痪 : 低 
段 关 骨 受 累 时 ,可 出 现 六 区 感觉 障碍 和 相应 节 段 的 浅 反射 
消失 ,肢体 运动 不 受 影响 。 
急性 兰 往 炎 肢 体 竣 痪 旺 





早期 时 弛 组 性 瘫痪 , 肌 张 力 低下 
和 腿 反 ee 或 消失 .病理 反射 引 不 出 ,此 阶段 称 为 将 山体 
克 期 。 重信 充 的 术科 尚 太 济 。 此 期 持续 时 间 一 般 为 1 一 
4 i 者 呈 休 克 类 时 间 越 长 预示 状 禾 损害 
越 3 疹 稚 休克 期 过 后 . 肌 张 力 增高 、 腿 反射 
兽 高 或 亢进 。 pe 减弱 或 消失 ,病理 反射 
旦 阳性 ,上 肢体 肌 力 开始 逐步 恢复 。 多 数 疹 峰 炎 丰 者 .3 个 月 
恢复 良好 。 痊 信 部 分 损伤 者 ,休克 期 过 后 逐步 出 现 仲 性 礁 
将。 硝 骼 完全 损伤 者 , 贿 盘 休克 期 后 逐步 出现 双 下 肢 届 是 ， 
呈 届 性 截瘫。 若 刺 激 足 底 或 轻 度 刺激 大 王 即 可 引起 双 下 层 
曲 和 屎 失禁 ,这 种 反应 称 为 总 体 反射 ,多 提示 将 链 功 

















能 预后 不 良 。 呈 
(二 ) 感觉 障碍 “人 用 储 病变 以 下 皮 节 感觉 上 退 或 消失 ， 
呈 传 导 束 性 感觉 异常 。 血 内 病变 可 出 现 的 感觉 沽 退 由 . 于 而 





下 演变 。 横 贯 性 损伤 者 ,病变 以 下 皮 节 所 有 感觉 ( 痛 、 温 \ 触 
党 和 深 感觉 ) 均 减退 或 消失 ,病变 附近 皮 节 可 有 1 一 2 节 感 
觉 过 敏 区 , 呈 束 带 感 。 随 病情 好 转 感觉 障 得 平面 可 下 移 ' 但 
很 难 完全 消失 ,部 分 患者 在 运动 功能 恢复 良好 后 仍 残留 感 
党 异 常 。 

(三 ) 膀胱 直肠 功能 障碍 ”括约肌 功能 异常 ,早期 出 
现 大 小 便 障 得 。 表 现 为 无 永 意 ,无 充 伪 感 、 台 尿 肌 盛 力 . 膀 
胱 过 度 充 一, 因 膀 胱 无 张力 而 出 现 尿 小 留 或 充 奉 性 尿 炎 然 ， 
膀胱 尿 量 可 达 1000ml, 随 疹 汲 功能 的 恢复 ,膀胱 肌 反 则 性 
收缩 ,形成 反射 性 神经 源 性 膀胱 。 韦 膀胱 护理 不 当 、 
有 可 能 出 现 尿频 、 尿 急 、. 尿 量 少 .不 受 意识 控制 和 急迫 性 良 
失 体 的 痉 宣 性 小 膀胱 。 直 肠 功 能 障 但 表现 为 便秘 或 大 便 失 
笨 。 此 外 ,病变 节 段 以 下 皮肤 干燥 、 无 汗 等 皮肤 自主 神经 功 
能 异常 。 多 数 患者 发 病 后 4 周 左 右 可 拔除 导 屎 管 腊 做 段 
准 迄 炎 排 使 功能 恢复 较 差 

脑 誉 液 中 可 有 和 轻 度 白细胞 增多 .一 般 不 起 
10 ,以 淋巴 细胞 为 让 ; 焦 自 质 直 常 或 轻 本 : 粮 和 强 
化 物 正 常 ， 符 复 MRI 从 在 ,部 分 患者 可 昂 兰 骨节 段 性 水 
种, 血 内 片 状 或 姓 片 状 的 工 ,WI 低 信和 号 ,区 高 信息 。 疹 
复 MRI 的 信号 改变 可 攻 可 短 ,边界 常 不 清楚 , 此 无 右 位 效 
应 ， 可 为 背 艇 炎 提 供 诊断 .鉴别 诊断 和 疗效 评价 依据 ， 


























过 50 


















〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 
很 鹿 患 者 的 前 张 感染 史 、 急 性 起 病 的 疹 血 可 
症状 ,并 除外 其 他 原因 所 敏 的 急 必 脊 角 病 。 





咒 必 损伤 








钱 炎 诊断 不 难 。 





诊断 时 应 注意 以 下 两 点 :人 是 否 为 脊 通 炎 ， 












必须 与 周期 性 瘫痪 .急性 感染 性 多 发 性 神经 根 神经 炎 以 及 
功能 性 次 次 相 鉴别 。 周 期 性 瘫痪 者 不 伴 传导 束 性 感觉 障 碍 


和 膀胱 直肠 功能 障碍 、 血清 甸 水 平 隆 人 为 特征 ' 可 于 以 上 


别 ; 急 





人 
等 特 在 , ht 
征 a py ei 










运动 障碍 及 
@ 何 种 次 信 Moen 





征 . 了 站 波 检 





查 的 特征 以 及 肴 散 MRI 检查 结 
者 可 能 为 NMO. 并 除外 丹 
二 次 血 炎 等 






内 肿瘤 ,人 了 他 站 
下 列 诊断 和 排 
1. 诊断 标准 
《1) 急性 起 病 的 将 尽 运 动感 觉 和 自主 神经 
(2) 症状 和 体征 累及 双 侧 ,但 不 一 定 对 称 。 
(3) 有 明确 的 感觉 平面 。 
(4) 脑 将 液 有 轻 度 白细胞 增多 -、 
(5) 将 般 MRI 见 到 擅 内 非 占 位 性 异常 信号 .并 可 排除 
洗 尽 受 压 的 证 据 。 
2. 排除 标准 
41) 10 年 内 有 痊 禾 放射 治疗 史 。 
(2) 临床 表现 呈 兰 前 动脉 血栓 形成 。 
(3) 病程 波动 ,反复 发 作 和 感觉 平面 波动 不 定 者 。 
(4) 有 全 身 自身 免疫 病 或 其 他 病因 明确 的 感染 性 疾 
病 , 如 梅毒 等 。 
65) 除 疹 笑 病 变 外 .华发 碾 内 多 发 和 视神经 损害 者 。 
(6) 硬 疹 膜 脓肿 ,肿瘤 转 移 等 








到 功能 障碍 。 














> EM :防治 
痊 储 





， 激素 治疗 省 
Hh 其 中 涉及 自身 免疫 机 制 , 通 党 
Dy a 












源 减 二 ， 也 J 各 小 尼龙 冲击 治疗 。 激 
意 防 止 感染 和 激 索 副 作用 。 
0.dg/(kg。d) ,连用 5 天 为 1 不 疗程 
2. 呼吸 障碍 的 治疗 “在 Se 
炎 时 易 出 现 呼 吸 麻辣 ,应 对 经度 呼吸 障 得 患 党 应 用 二 
pee ie 
豚 道 分 泌 物 ,保持 通畅 .必要 时 及 时 气管 切 开 .进行 人 十 - 计 
吸 机 维持 上 呼吸。 
3. 防治 并 发 症 
体 功 能 的 恢复 。 针 对 
疮 ,肺炎 和 皮肤 感染 


















良好 的 护理 可 以 减少 并 发 证, 加 强 政 
肢体 ,保证 其 正常 功能 位 .防止 答 















性 小 膀胱 ,预防 泌尿 道 感染 


4. 针灸 、 康 复 ” 应 尽早 应 用 。 早 期 康复 和 针 刺 治疗 可 
促使 功能 恢复 ;晚期 痉挛 性 竣 痪 者 除 体 疗 外 , 亦 可 选 适当 康 


复 性 手术 治疗 .或 口服 巴 氢 芬 5 一 10mg. 每 日 3 次 。 


【预后 】 

多 数 患者 在 发 病 后 1~3 个 月 内 恢复 步行 外 
期 残留 后 遗 症 。 约 10 只 中 者 可 复发 或 刘 
或 NMO。 


力 .少数 长 
变 为 MS 


Eb 
HE 
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浴血 压迫 症 (spinal cord comprexsion) 是 疹 笑 内 ,外 的 | 
占 位 性 结构 压迫 消 必 、 消 神经 根 及 其 血 供 所 引起 的 : We 或 

从 全 全 全 变 人 变节 段 以 下 的 
等 的 仙 性 竺 全民 


艇 外 便 腊 下 、 全 












an 以 J 由 管内 肿瘤 最 Pe 多 见 
【病因 病理 】 

关 般 压迫 证 的 病因 以 椎 管内 肿瘤 报 常 抑 (30 呈 以 上 》 
米 源 广泛 .可 以 是 冰 迟 网 i 围 和 J ， 凤 腕 质 细 
胞 稍 神 至 恨 、 的 肿 
痢 所 1 给 而 
恶性 髓 内 胶 质 泣 不 到 11%. 其 他 完 天 性 肿 注 更 人 少 。 便 膜 外 
此 肪 组 织 丰 富 . 脂 肪 泣 发 生 较 多 。 全 身 恶性 串 嫌 也 可 以 转 
移 侵犯 脊 艇 ,以 崇 及 使 膜 外 最 多 见 。 桨 往 巧 性 遇 癌 则 沿 稚 
符 周 转 静 脉 从 侵犯 疹 艇 ,其 中 前 列 腺 、 师 ,乳腺 来 源 各 上古 








入 出 




















15 吕 一 20 史 .好 强 胞 浪 , 非 椅 奇 金 淋 巴 粒 和 多 发 生肖 艇 六 各 
占 5 咒 一 103e。 
符 般 的 炎 证 性 疾病 可 形成 疹 黎 下 他, 多 源 于 血行 播 散 





忆 有 能 妥 或 炎 性 肉芽 用 ,大 多 发 生 在 便 蜡 外 .而 三 蜡 
上 着 斤 内裤 少见 ， 各 种 厌 因 导 狂 的 昧 同 慌 炎 可 引起 痊 苑 和 


蛛网 et 特异 性 炎症 (如 结核 、 寄 和牛 瑟 感 诬 ) 


得 








ij 形 可 直接 











第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


椎 管 狭窄 是 另 一 个 常见 的 消 神 受 压 原因 , 它 包括 椎 癌 
盘 突出 、 骨 关节 柄 合 .先天 随 形 等 ,其 中 以 颈椎 椎 管 效 定 症 
襄 为 常见 。 

消 储 压迫 症 的 产生 系 由 占 位 病变 通过 下 列 途径 累及 消 
链 :@ 丙 接 压迫 : 椎 管内 兰 艇 外 占 位 病变 直接 压迫 邻近 神经 
结构 ,如 压迫 神 经 根 产生 根 痛 ,压迫 同 侧 消 管 产 生长 束 征 
(胶体 无 力 和 锥 体 束 征 阳性 )。@@ 间 接 压迫, 椎 管内 湖 丹 外 
点 位 在 同 侧 压迫 的 基础 上 引起 关 散 推移 产生 对 侧 肴 艇 受 
讨 , 出 现 对 侧 受 压 症 状 , 常 发 生 在 疾病 晚期 ; 醒 膜 外 病变 侵 
犯 痊 膜 后 才 出 现 着 依 受 压 症状 ,内 此 硬 腊 外 病变 累及 少 扩 
症状 出 现 较 晚 ;压迫 青 淫 血 供 引 起 深入 缺 血 和 软化 。@ 浸 
润 压迫 :见于 恶性 肿瘤 或 炎 性 肉芽 肿 , 占 位 效应 多 并 不 严 
重 .但 将 押 受 累 完 全 , 系 肿瘤 或 炎 性 组 织 直接 侵入 疹 般 并 引 
起 兰 黎 缺 血 坏死 所 致 。 











【临床 表现 】 
急性 少 髓 压迫 症 多 源 于 少 柱 旁 . 椎 管内 硬 膜 外 的 病因 ， 
除 原 发 性 疾病 的 临床 表现 外 ,省 禾 症状 起 病 急 快 .进展 迅 
速 .多数 小 时 至 数 天 内 疹 骨 功能 完全 丧失 。 慢性 关 散 压迫 
症 大 多 是 椎 管内 硬 膜 下 关 骨 内 的 病因 ,起 病 缓慢 ,进展 时 间 
| 长 ,往往 早期 症状 和 体征 不 明显 , 易 延 误 治疗 时 机 。 慢 性 消 
， 蒿 压迫 症 有 较 明 显 的 三 个 阶段 .可 分 为 压迫 早期 (神经 恨 痛 





=| 期 ), 将 峰 部 分 压迫 期 和 完全 压迫 期 。 


(一 ) 压迫 早期 (神经 根 痛 期 ) 压迫 早期 症状 是 神经 
根 疼痛 ,由 病变 部 位 的 神经 根 受 压 而 产生 ,表现 为 较 典 型 的 
洛神 经 根 分 布 刷 痢 ,通常 在 屏 气 、 咳 嗽 和 打 喷 呈 时 加 剧 ( 冲 
击 征 )。 根 痛 发 生 的 部 位 通常 提示 病变 的 原 发 疹 髓 损害 部 
位 。 因 与 皮肤 节 自 的 解剖 联系 .早期 神经 痛 有 时 误诊 为 心 








绞 痛 或 其 他 急 吃 症 。 此 类 症状 以 上 丹 外 压迫 多 见 , 少 血 内 
病变 较 少见 ， 


(二 ) 肴 风 部 分 压迫 期 ” 随 着 压迫 的 进展 , 肴 艇 本 身受 
卜 . 影 响 疹 艇 内 结构 ( 冰 艇 灰质 和 白质 传导 束 ) ,表现 为 病 损 
平面 以 下 运动 .感觉 和 自主 神经 功能 障碍 。 运 动 传 导 束 和 
钥 觉 传导 束 组 织 构成 上 的 差异 .使 运动 神经 粗 纤维 对 压 连 
和 缺 血 奉 受 力 差 , 故 运动 障碍 早 于 爷 。 由 于 消 锻 内 
感觉 传导 束 的 特征 性 排 侧 方式 , 疹 艇 外 压迫 的 病变 导致 感 
觉 障 碍 旦 向 心 型 发 展 ( 自 胶体 远 端 向 病变 压迫 水 平 发 展 )。 
神经 根 痛 多 见 . 但 自主 神经 功能 障碍 (括约肌 功能 异常 ) 较 
晚 。 状 入 内 病变 则 呈现 离心 型 (从 压 连 水 平 向 远 端 进 行 性 
发 展 ) .可 出 现 感 觉 分 离 现 象 , 较 早出 现 自 主神 经 功能 障碍 
{括约肌 功能 异常 )。 

(三 ) 疹 购 完全 压迫 期 ”此 期 属于 疾病 晚期 , 糊 骼 功能 
损伤 处 于 横断 状态 . 兰 授 受 压 平面 以 下 各 种 神经 功能 均 出 
现 严 重 障 得 , 兰 艇 功能 几 近 瑚 失 。 

消 稻 压迫 的 临床 发 展 过 程 ,基本 有 上 述 三 期 的 阶段 .万 
其 是 慢性 椎 管内 便 膜 下 斥 迫 性 病变 表现 最 典型 ,但 并 非 绝 
站 .有 相当 的 重 供 ,应 根据 此 基本 规律 ,分 析 郊 


















链 压 迫 的 病 


因 ,争取 时 发现, 及 时 治疗 。 

肴 通 :人 迫 产 生 的 运动 ,感觉 和 括约肌 功能 异常 类 似 其 
他 性 质 养 艇 损伤 ,不 同 水 平 压迫 部 位 可 以 有 不 同 的 症状 和 
体征 (参见 本 章 第 一 节 “ 急 性 兰 通 炎 ”)。 








【辅助 检查 】 

(一 ) 脑 霄 液 检 查 细胞 数 大 多 正常 ,如 炎症 性 病变 白 
细胞 常 增多 ;蛋白 含量 有 不 同 程度 增高 ,阻塞 节 段 水 平 低 、 
程度 重 \ 时 间 长 ,蛋白 显著 增高 ;肿瘤 性 病变 较 非 肿瘤 性 病 
变 蛋 白 增高 明显 。 脑 状 液 动力 学 检查 可 见 椎 管 完全 或 不 完 
全 阻塞 ,压力 低 、. 压 颈 试验 欠 通畅 。 怀疑 消 乙 压迫 症 时 ,应 
慎重 考虑 腰椎 穿刺 ,特别 应 注意 动力 学 试验 ,有 可 能 加 重 状 
祷 损 害 程度 。 

(二 ) 疹 柱 X 线 摄 片 、 可 见 消 柱 及 周围 结 身 异 
经 鞘 瘤 和 神经 纤维 痛 者 可 呈现 椎 间 孔 扩大 、 椎 马 根 异 
移 性 肿瘤 和 着 般 结 核 可 有 人骨 质 破坏 。 

(三 ) 痊 髓 造影 ”对 临床 诊断 有 较 大 的 价值 。 沽 血 造 
影 可 显示 关 笑 外 硬 膜 下 占 位 形成 蛛网 膜 下 腔 内 的 充 便 缺 
损 , 阻 塞 端 出 现 杯 口 征 , 肴 骼 受 压 推移 ; 兰 艇 外 硬 膜 外 所 致 
蛛网 膜 下 腔 受 压 , 阻 塞 端 出 现 尖 角 征 。 兰 人 艇 内 占 位 病变 显 
示 兰 散 增 粗 ,蛛网 膜 下 膛 明 显 狭窄 ,有 时 完全 阻 赛 。 选用 非 
离子 型 水 溶性 造影 剂 ,副作用 小 ,安全 性 好 。 

(四 ) 疹 骸 CT 对 椎间盘 病变 和 骨 结 构 病变 的 阳性 率 
较 高 ,可 清楚 反映 肿瘤 与 脊柱 、 肴 稀 的 解剖 关系 。 

(五 ) 霄 储 MRI 由 于 MRI 的 不 同 平面 和 轴线 的 断层 
图 像 ,能 准确 反映 肴 化 病变 部 位 .上 下 界 的 范围 及 性 质 ' 从 
而 提供 最 有 价值 的 诊断 信息 。 












【诊断 与 鉴别 诊断 】 

状 秘 压迫 症 的 诊断 应 明确 以 下 问题 : 

(一 ) 是 否 着 髓 压迫 症 ” 根 据 病史 和 病情 发 展 的 规律 ， 
可 以 初步 明确 养 散 压迫 症 。 但 应 鉴别 非 压迫 性 将 艇 
病 。 急 性 疹 锯 炎 因 起 病 急 、 无 蛛网 膜 下 上 腔 阻 蹇 、 脑 疹 液 中 售 
白 增高 不 显著 ; 兰 区 空 洞 症 易 与 养 般 内 占 位 性 病变 混 消 , 但 

省 空洞 症 表现 为 特征 性 的 节 段 性 分 离 性 感觉 障碍 , 椎 管 
无 阻塞 . 恼 着 液 检 , 疹 储 MRI 可 明确 诊断 。 便 消 腊 
外 脓肿 、 转 移 性 肿瘤 等 消 摔 MRI 扫描 均 有 助 鉴别 。 

(二 ) 普 骸 压迫 的 水 平 。 冰 丹 内 还 是 消 丹 外 压迫 , 早 
出 现 的 神经 根 症 状 和 体征 有 助 于 明确 病变 节 段 :感觉 平面 、 
反射 改变 的 节 段 均 有 助 于 确定 压迫 水 平 。 临 床 消 铅 内 外 病 
变 有 显著 的 病因 差异 ,因此 通常 根据 起 病 发 展 过 程 ,临床 症 
状 出 现 的 规律 和 一 定 的 辅助 检查 结果 来 鉴别 桨 藤 内 外 

(三 ) 冰 角 压 迫 的 病因 根据 上 述 鉴 别 方法 ,可 明确 病 
变 的 部 位 ,而 关 艇 压迫 症 的 部 位 各 自 有 其 相对 特征 性 的 
病因 。 

消 信 内 外 上 压迫 辣 的 鉴别 要 点 见 表 23 3-1。 































表 23-3-1 疹 血 内 外 压迫 症 的 鉴别 要 点 
峭 骼 外 状 储 内 
起 病 缓慢 ,病程 较 长 较 快 ,病程 短 
神经 根 症 状 根 痛 明显 , 早 少 、 晚 期 偶 见 
惑 觉 障碍 向 心 型 离心 型 .可 呈 
分 离 性 
运动 障 但 常见 半 切 综合 征 (Brown- 呈 离 心 型 
Sequard syndrome) 
括约肌 障碍 较 晚 出 现 较 早出 现 
蛛网 膜 下 腔 ” 较 早 、 较 完全 较 晚 、 常 不 完 
阻塞 全 
脑 闪 液 检 查 恒 白 增高 显著 蛋白 增高 不 
显著 
MRI 检查 可 定位 可 定位 
将 艇 造影 杯 口 状 阻塞 冰 髓 肿 大 
预后 大 多 良好 差 
【治疗 了 


脊 般 压 迫 症 的 治疗 原则 是 解除 病因 ,针对 不 同 病 因 , 采 

取 不 同方 法 。 手 术 发 有效 的 治疗 手段 。 激 素 和 放疗 

是 关 血 转移 性 肿瘤 治疗 的 常用 手段 ,近期 研究 表明 手术 解 
讨 联 合 术 后 放疗 优 于 单 用 放疗 。 


【预后 】 

项 后 与 病因 的 性 质 、 盗 艇 功能 受累 程度 和 手术 时 机 有 
J 关系 ,多 数 病例 经 早期 手术 .预后 良好 。 转 移 性 肿瘤 预 
差 , 平 均 生 存 期 为 3 一 6 个 月 。 
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5 三 背 ” 桨 入 血 管 病 
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痊 入 血 管 病 Cvasecular disorders of the ei cord) 是 一 


组 因 供 应 次 尽 
和 括约肌 功 色 
匈 , 临 床上 可 表现 为 着 
形 中 起 的 )， 







第 = 章 冰 髓 疾病 


贿 通 血管 的 供应 主要 来 自 椎 动脉 的 贿 前 动脉 和 将 后 动 
脉 ,它们 走行 于 冰 角 的 全 长 ,发 出 的 根 动脉 供应 邻近 相应 的 
状 骸 节 段 ,但 通常 仅 有 7 一 8 对 根 动 脉 供应 峭 通 ,将 艇 各 段 
尚 有 发 自主 动脉 的 肋 间 动 脉 供应 血液 。 颈 段 脊 殴 主 要 由 椎 
动脉 供血 , 胸 湖 钥 由 肋 间 动 脉 供应 ,下 胸 入 和 用 骸 系 由 主动 
脉 降 支 和 句 内 动脉 分 支 供血 。 兰 骨 前 动脉 主要 供应 兰 散 腹 
侧 2/3, 而 疹 髓 后 动脉 供应 消 髓 背 侧 1/3 区 域 ,侧面 由 疹 骨 
环 动脉 供应 。 整 个 脊 散 的 供血 较为 丰富 ,但 胸 链 第 2 一 4 节 


段 为 颈 通 和 胸 艇 动脉 供应 的 分 水 岭 , 血 供 相 对 较 差 , 易 发 生 
消 入 缺 血性 损伤 。 
【病因 】 


关 通 血管 病 的 病因 以 动脉 粥 样 硬化 为 主 , 缺 血 性 疹 通 
血管 病 主要 为 节 段 性 动脉 闭塞 所 致 .其 他 如 体循环 低 血压 
主动 脉 夹层 , 微 栓 塞 等 也 可 引起 消 髓 缺 血 ;而 出 血性 消 能 病 
则 由 于 外 伤 、 血 管 畸形 等 多 种 原因 引起 . 消 骨 血 管 各 朵 玉 出 是 
常见 的 脊 散 血管 病 , 畸 形 血管 可 压迫 兰 散 闭塞 引起 疹 散 缺 
血 、 出 血 ,或 兼 有 之 。 根 据 部 位 与 大 小 . 浓 角 血 管 畸形 可 分 
为 ; 硬 膜 动静 脉 瘘 ( 了 工 型 ). 角 内 动静 脉 畸 形 (arteriovenous 
malformation, AVM, 了 [型 ). 硬 膜 内 外 粗大 血管 畸形 ( 夺 型 
以 及 硬 膜 下 疹 髓 内 外 血管 畸形 ( 信 型 4 种 类 型 。 




















【病理 】 

疹 丹 血管 病变 .不 管 何 种 原因 所 致 凌 入 血 管 病 . 其 病理 
改变 与 脑 血管 病 类 似 。 缺 血性 消散 病 患 者 表现 为 缺 血 区 疹 
艇 坏死 .软化 , 镜 检 可 见 胶 质 细胞 增生 ,晚期 瘦 痕 形成 。 关 
艇 出 血 考 急 性 期 可 见 血 肿 周 边 水 肿 、 含 铁血 红 素 沉 积 ,慢性 
期 则 血肿 吸收 消退 ,并 有 炎 细 胞 浸润 和 胶 质 细胞 增生 。 靖 
髓 血管 畸形 考 可 见 一 根 或 多 根 粗 大 嘛 形 血 管 包 绕 浓 能 . 硬 
膜 外 、 硬 膜 下 及 肴 殴 表 面 均 可 见 到 。 显 微 镜 下 可 见 畸 形 血 
管 管用 扩大、 管 壁 增 厚 , 血 管 腔 内 可 见 机 化 血块 ; 痊 通 内 可 
见 着 稀 组 织 缺 血 缺 气 性 改变 ,血管 透明 样 变 伴 栓塞 或 血 答 
形成 。 次 散 血 管 畸形 者 ,病变 的 次 身 节 段 相应 的 皮肤 上 ,有 
时 可 见 血 管 姜 。 








【临床 表现 】 


(一 ) 背 散 短暂 性 缺 血 发 作 ”动脉 硬化 是 迪 血 缺 血 的 



















主要 病理 基础 . 因 血 液 供 应 不 足 导 殖 短暂 性 疹 艇 缺 血 ,大 多 
数 小 时 内 完全 恢 复 . 易 反复 发 作 , 部 位 相对 | EL 
以 下 上 肢 远 端 无 力 和 间 同 性 跋 行为 主要 特征 .行走 后 } 


显 加 重 .可 : re ts 5 
解 ,体征 也 可 消失 。 反 揽 发 生 疹 殴 缺 s 
(33 人 动脉 硬化 导致 
栓 形 成 是 天 
多 血 管 嘛 形 
征 利 关 区 防 综 合 征 。 
1 短 通 前 动脉 综合 征 ” 双 侧 椎 





射 , 休 息 乓 








家 动 脉 探 合 








动脉 分 支 汇合 而 成 1 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


条 兰 黎 前 动脉 ,该 动脉 的 血栓 形成 表现 为 肩 颈 部 突然 起 病 
的 以 剧烈 神经 根 痛 为 特点 ， he 
变 平面 以 下 肢体 上 运动 神 绍 ete nds tm 
痛 、 温 度 觉 缺 失 而 位置 , 振 动 觉 存在 ( 消 髓 后 索 未 受累 
早期 可 有 痊 髓 休克 和 自主 神经 功能 障碍 。 

2. 脊 散 后 动脉 综合 征 ” 冰 髓 后 动脉 成 对 纵 行 , 便 支 循 
环 良好 ,不 易 产 生 血 管 闭 塞 。 疹 盘 后 动脉 供应 疹 角 后 1/3 
区 域 ,病变 主要 影响 后 索 , 表 现 为 神经 根 痛 , 感 党 性 共 济 失 
调 、 深 感觉 障 得 和 腿 反 射 消失 ,运动 障碍 和 自主 神经 功能 障 
但 少 。 

3 中 央 动 脉 综合 征 ” 消 前 和 着 后 动脉 分 水 岭 区 缺 血 
可 引起 , 须 馈 受 界 者 常见 于 合并 颈椎 病 的 老年 下 者 ,病变 相 
bid tn 笃 元 竣 痪 ,多 无 感 党 障碍 和 锥 体 束 

(三 ) 养 复出 血 起 病 突然 .发 病 时 有 剧烈 
re pd ee ee 
征 ( 运 动感 利 括约肌 功能 障碍 )。 出 血 量 大 且 破 入 蛛网 
旷 下 用 可 将 玉 泪 征 和 血 从 戎 六 

(四 ) 兰 骨 蛛网 膜 下 腔 出 血 “是 一 种 特殊 类 型 的 蛛网 
膜 下 趴 出 血 。 临 床 以 突然 颈 、 背 或 腰 央 部 剧烈 疼痛 和 肢体 
了 痛 , 很 快 出 现 截 竣 、 括 约 肌 功 能 障碍 及 疹 腊 刺激 征 .如 出 血 
| 部 位 近 版 内 则 可 有 意识 障 和 net 

(五 ) 冰 储 血管 畸形 ”少见 ,以 青 壮年 发 病 率 较 高 ,可 
商法 计 逢 自作 本 且 肝 从 Ti 江 讽 汶 及 看 栓 双 观 J 放 床 毕 
渐进 性 少 租 损 伤 的 症状 和 体征 。 其 次 表现 为 湖 血 蛛网 肛 下 
腔 出 血 , 临 床上 表现 为 突然 起 病 的 剧烈 背 痛 、 神 经 根 痛 伴 不 
同 程度 的 肢体 瘫痪 、 大 小 便 困难 和 血性 脑 疹 液 等 特征 。 卷 
筷 血 管 畸 形 者 病程 可 有 波动 .时 缓 解 与 复发 状态 。 


〖 辅 助 检查 】 
脑 疹 液 检查 , 痊 稻 缺 血 者 常 无 
形 和 关 笑 出 血 者 可 有 血性 脑 瑚 液 ,血液 吸收 后 可 有 轻 度 细 
胞 增 乡 和 洗 白 质 含 : 1 
阁 通 CT、 准 髓 MRI 和 消 镶 DSA 对 着 般 血 管 病 的 诊断 
有 人 准 禾 CT 检查 结合 应 用 增强 技术 ,可 以 帮 
消 艇 缺 血 和 出 血性 自 管 病 , 并 鉴别 其 周围 结构 的 状 
寺 兰 般 缺 血性 血管 病变 .MRI 则 能 较 好 地 显示 疹 
DWI 可 识别 急性 其 病灶。 对 于 状 稻 血管 畸形 则 
消 入 动 脉 数字 三 影 造影 是 航 可 靠 的 辅助 诊断 方法 .能 证 实 
五 形 . 了 解 畴 形 的 部 位 .范围 .供血 动脉 和 引 流 静 脉 的 情况 。 
冰 入 造 影 有 助 于 疹 售 血管 畸形 压迫 的 诊断 ,鉴别 其 他 
主因 的 着 艇 疾病 。 
出 现 剧 天 有 网 彰 尊 而 怀疑 主动 脉 夹层 时 .条 完善 血管 彩 
局 ,MRI 或 (TA 检查. 















2 


党 发 现 。 痊 通 血 管 畸 
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〖 诊 断 与 鉴别 诊 


手 而 尾 和 将 艇 血管 病 主要 根据 时 型 的 发 病 形 式 , 基 本 的 








临床 表现 和 特殊 的 血管 供应 区 域 的 解剖 特点 ,结合 脑 消 液 
检查 、 消 髓 CT 或 MRI 等 辅助 检查 手段 ,不 难 作出 正确 的 
诊断 。 其 鉴别 诊断 应 注意 排除 非 原 发 性 病因 ,如 继 发 的 血 
管 压迫 (肿瘤 ,椎间盘 突出 等 ) 和 其 他 病因 (如 主动 肪 夹层) 。 

出 血性 贿 通 血管 病 ,尤其 是 出 血 与 广泛 的 脊 通 醒 死相 
似 , 因 此 对 剧烈 背 痛 伴 肴 艇 横贯 性 损伤 的 患者 高 度 答 惕 , 必 
要 时 做 消散 MRI 和 脑 状 液 检查 了 予以 鉴别 。 








【治疗 】 

闪 艇 血管 病 的 治疗 , 按 性 质 不 同 选择 不 同治 疗 方式 。 
缺 血性 疹 艇 血管 病 的 一 般 治 疗 同 脑 血管 $ 病 ,但 应 针对 非 原 
发 性 血管 病因 作 病 因 治 疗 ,如 硬 膜 外 占 位 的 手术 ,全 身 疾病 
的 控制 .对 结缔 组 织 病 性 血管 炎症 可 使 用 激素 治疗 ,但 疗效 
尚 无 定论 ， eh 

出 血性 疹 骨 血 管 病 与 脑 出 血 处 理 相似 ,有 呼吸 障碍 者 
需 行 气管 切 开 和 呼吸 机 支持 。 对 伴 有 重度 椎 管 阻塞 ,应 及 
时 作 椎 板 切 除 减 压 , 有 助 于 将 血 功 能 的 康复 。 血 管 畸形 所 
致 状 艇 出 血 应 尽快 手术 治疗 。 对 引起 出 血 的 原 发 疾病 同时 
治疗 。 


【预后 】 

预后 与 病变 受累 范围 和 血管 分 布 有 关 , 咨 押 前 动脉 抽 
血 所 致 功能 恢复 相对 差 , 量 常 华发 病理 性 神经 痛 而 影响 生 
活 质量 。 
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次 做空 洞 症 与 
次 艇 积 水 


汪 昕 





性 疾病 ,由 多 7 
胞 增生 而 出 现 受 损 着 他 入 县 分 商 : pe 碍 、 5 区 内 
缩 和 传 导 来 性 运 运动 障 但 营养 障碍 等 。 病 谈 累 及 延 艇 称 为 






讽 变 案 





〖 病 因 和 病理 】 
病因 尚 不 完全 清楚 ,日 前 多 认为 有 以 下 上 种 学 说 ， 
1. 先天 发 育 异常 “上 肽 胎 期 消 履 神经 管 闭合 不 全 或 痊 





徐 中 央 管 形成 障碍 ,在 洗 入 实 质 内 残留 的 胚胎 上 皮 细 胞 忽 
血 ` 坏 死 而 形成 空洞 。 患 者 常 合 并 其 他 先天 性 畸形 如 颈 肋 、 
肖 柱 橡 、 窒 枕 蝴 形 、 颇 底 叫 陷 症 、 扁 平 颅 底 、 小 脑 扁桃 体 下 
疝 \ 马 形 足 等 也 支持 该 学 说 。 还 可 能 和 消 骸 内 先天 性 胶 质 
细胞 增生 .逐渐 出 现 中 心 坏死 .形成 空洞 有 关 。 

2. 脑 养 液 动 力学 异常 ”中 央 管 在 第 四 脑室 出 口 处 先 
天 异常 .使 正常 中 央 管 脑 疹 液 与 第 四 脑室 的 循环 不 完全 性 
受阻 ,脉络 膜 从 收缩 捧 动 产生 的 脑 峭 液压 力 搏动 波 通过 第 
疝 室 向 下 不 断 冲 击 ,导致 消 血 中 央 管 逐 渐 扩 大 形成 空洞 。 
脊 般 和 延 化 空洞 症 常 伴 有 颅 颈 交 办 畸形 旦 手术 后 症状 可 得 
到 一 定 程度 缓解 ,第 四 脑室 顶部 四 周 软 脑膜 粘连 也 可 伴 发 
少 黎 和 延 仍 空洞 症 . 均 是 支持 脑 疹 液 动力 学 异常 学 说 的 证 
据 ,但 无 法 解释 空洞 和 中 央 管 无 联系 的 瑚 笑 和 延 宙 空 洞 症 。 

3. 血液 循环 异常 ”局 部 血管 畸形 ,供血 不 良 引起 状 揣 
和 (或 ) 延 蔓 组 织 缺 血 . 坏 死 形 成 空洞 。 

4. 继 发 损伤 ” 养 般 外 伤 或 出 血 后 可 能 损伤 局 部 或 血 
肿 吸 收 形成 空洞 。 散 内 肿瘤 ( 胶 质 瘤 、 成 血管 细胞 痛 、 室 管 
膜 瘤 ?可 能 办 肿瘤 经 性 变 而 引起 。 关 稀 蛛网 膜 炎 可 由 于 脑 
冰 液 循环 障碍 .粘连 而 影响 疹 髓 供血 .次 链 内 梗死 软化 而 
形成 空洞 。 主 要 病理 改变 为 胶 质 增生 和 空洞 形成 。 多 见于 
领 髓 ,向 下 可 延伸 至 胸 通 ,向 上 虽 及 延 贡 并 可 与 第 四 脑室 相 
通 。 空 润 通 常 开始 于 中 央 管 附近 ,逐步 扩大 并 发 展 压迫 次 
链 前 ` 后 角 、 灰 质 和 白质 前 连 合 ,并 可 伸 向 侧 索 和 后 索 出 现 
相应 神经 症状 。 














【临床 表现 】 

1. 关 购 空洞 症 ” 20 一 40 岁 起 病 多 见 . 也 可 自 儿童 起 
病 , 男 性 多 于 女性 , 约 3 : 1。 起 病 隐 募 ,发 展 缓慢 ,最 早 的 
症状 常 出 现在 上 肢 分 布 区 . 呈 节 段 性 分 布 。 因 受累 部 位 不 
同 而 出 现 相应 的 特征 性 病变 ,但 基本 的 共有 临床 特征 有 : 

(1) 感觉 障碍 :典型 表现 为 节 段 性 分 离 性 感 党 障碍 , 单 
侧 或 双 侧 痛 、 温 觉 表 失 而 触觉 和 深 感觉 存在 。 忠 者 常 因 流 
伤 , 制 伤 或 割 伤 而 发 现 感觉 问题 就 兴 。 如 病变 位 于 中 央 管 
附近 , 常 侵犯 前 联合 出 现 双 侧 上 肢 及 胸 背 部 所 谓 ” 马 甲 "型 
分 离 性 感觉 障 但 ;后 角 病 变 者 可 出 现 半 * 马 甲 "型 分 离 性 感 
觉 隆 碍 ,并 伴 有 胶 质 层 刺 激 产 生 自发 性 灼 痛 、 
出 痛 。 车 累及 三 叉 神 经 浴 束 核 尾 端 ,可 造成 面部 外 侧 区 痛 、 
温 觉 减退 或 缺失 。 晚 期 累及 后 索 和 (或 ) 疹 髓 瓜 脑 束 .病变 
水 平 以 下 深 感 觉 和 触觉 减退 或 消失 。 

(2) 和 运动 和 反射 障碍 : 因 前 角 细 胞 受累 出 现 所 支配 山 
内 的 下 运动 神经 元 性 员 凌 缩 和 无 力 ,上 收 未 端 常见 如 出 现 
“下 形 手 ”, 肌 束 颇 动用 反射 诚 低 。 病 变 侵犯 锥 休 束 出 现 病 
损 平 而 以 下 上 上 运动 神经 元 性 损害 表现 , 肌 张 力 增高 妥 反 记 
亢进 \ 病 理 征 阳性 .多 不 对 称 。 如 将 祷 空 洞 内 并 发 出 血 . 则 
症状 进展 迅速 

(3) 神经 
肤 出 江 蜡 常 过 




























营养 障 但 :病变 消 笑 节 段 分 布 区 党 养 障 妈 . 皮 


汶 ,发绀 ,无 首 许 淡 疡 不 愈合 : 





第 三 章 冰 髓 疾病 
节 骨 质 吸 收 、 指 ,趾甲 无 痛 性 坏死 自动 脱落 (Morvan 综合 
征 ) 。 颈 胸 段 病变 损害 交感 神经 通路 时 可 产生 Horner 综合 
征 。 关 节 痛 觉 缺失 引发 关节 磨损 .萎缩 和 畸形 ,关节 肿 大 . 
活动 范围 过 度 , 称 神经 源 性 关节 病 (Charcot 关节 )。 晚 期 可 
出 现 神经 源 性 膀胱 和 大 便 失禁 。 

2. 延髓 空洞 症 ” 通 常 延 秽 空洞 症 是 冰 散 空洞 症 的 延 
续 ,病变 常 不 对 称 而 导致 症状 和 体征 为 单 侧 或 不 对 称 表现 。 
三 又 神 经 消 束 ( 核 ) 受 累 时 出 现 同 侧面 部 痛 、 温 觉 障 碍 (分 离 
性 感觉 障碍 )。 疑 核 受累 时 出 现 奉 咽 困难 、 构 音 障碍 、 牌 垂 
偏 斜 。 舌 下 神经 核 受累 表现 为 同 侧 舌 肌 菱 缩 、 闫 动 、. 伸 舌 偏 
向 患 人 出。 内 侧 马 形 纤维 受累 出 现 半身 深 感觉 缺失 。 前 庭 小 
脑 通路 受 损 出 现 眼 球 涯 颤 眩 泽 , 步 态 不 稳 。 还 可 出 现 其 他 
长 束 征 。 

肴 能 和 延髓 空洞 症 常 伴 有 多 种 先天 畸形 ,如 颈 肋 , 痛 柱 
裂 \, 赛 枕 畸 形 、 疹 柱 后 凸 或 侧 凸 等 。 


i 








【辅助 检查 】 

1. 脑脊液 检查 ”多 无 异常 .如 次 髓 空洞 较 大 ,或 合并 
次 散 肿 冶 . 湖 信 蛛 网 膜 炎 等 时 出 现 冰 藤 腔 部 分 模 阻 会 引起 
脑 状 液 蛋白 增高 。 

2. 延迟 养 艇 CT 扫 措 - 
海 醇 ( 欧 乃 派克 , Omnipaque) 等 注 人 蛛网 膜 下 腔 后 ,分 别 在 | 
注射 后 6.12、18.24 小 时 再 行 疹 人 CT 检查 ,可 显示 高 密度 | 一 
空洞 影像。 

3. 将 义 MRI 诊断 本 病 最 准确 的 方法 .可 在 疹 链 纵横 
断面 上 清楚 显示 空洞 的 位 置 .大 小 、 节 段 范 围 ,以 及 是 查 合 
并 Arnold-Chiari 畸形 等 病变 。 





【诊断 与 鉴别 诊断 了 

依据 青 壮年 发 病 , 起 病 隐匿 ,缓慢 发 展 .临床 表现 为 节 
段 性 分 布 的 分 离 性 感觉 障碍 ,肌肉 尤 力 和 著 缩 皮肤 和 关节 
营养 障碍 , 伴 或 不 伴 其 他 先天 畸形 , 疹 骨 MRI 或 延迟 痊 艇 
CT 扫描 发 现 空洞 可 确诊 。 尚 寄 和 下 列 疾病 鉴 别 : 

1. 养 购 内 肿瘤 ”进展 相对 快 , 损 害 疹 殴 节 段 短 , 叶 期 
可 有 分 离 性 感觉 障碍 , 随 病情 进展 出 现 横 贯 性 疹 血 执 伤 .和 有 
传导 束 性 感觉 障碍 ,括约肌 功能 障碍 出 现 早 . 椎 管 阻塞 时 脑 
痊 液 削 白 增高 . 冰 库 CT 或 MRI 有 助 鉴别 ， 

2. 颈椎 病 ” 常 以 神经 根 疼痛 为 突出 症状 ,感觉 
根性 分 布 .可 出 现 [上 歧 肌肉 攻 缩 :一般 尤 神经 营养 障 但 . 儒 
推 X 线 片 .CT 和 MRI 有 助 鉴别 。 

3. 运动 神经 元 病 ” 可 有 肌肉 无 力 、 美 缩 、 册 束 装 动 、 奸 
反射 亢进 .病理 反射 阳性 并 存 . 电 可 出 现 延 摆 隘 疗 .但 无 感 













障 仁 昌 








4 脑 干 肿瘤” 多 青少年 发 病 . 病 得 姑 
桥 受 损 . 具 有 脑 二 典型 的 交 义 性 特征 , 影 
鉴别 。 





主要 表现 为 及 
和 苞 和 从 在 有 贡 





将 水 溶性 非 离子 型 造影 剂 如 碘 | 站 








第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


〖 治 疗 】 

本 病 进展 缓慢 , 常 迁延 数 十 年 。 目 前 尚 无 特效 和 根治 
疗法 。 一 般 空洞 大 于 4cm 或 少 储 压迫 症状 明显 时 应 考虑 
手术 切 开 引流 ,可 延缓 病情 进展 或 改善 部 分 症状 。Arnold- 
Chiari 畸形 ,第 四 脑室 正中 孔 闭锁 、 遍 平 颅 底 等 畸形 时 可 考 
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第 五 节 运动 神经 元 疾病 

汪 昕 
运动 神经 元 病 (motor neuron disease, MND) 是 一 组 原 
| 因 不 明 、 缓 慢 进 展 、 选 择 性 侵犯 上 、 下 运动 神经 元 而 引起 大 
- 脑 运动 皮质 锥 体 细胞 或 锥 体 束 及 疹 髓 前 角 、 下 位 脑 干 运动 
神经 核 的 进行 性 变性 疾病 。 临 床 以 不 同 组 合 的 肢体 上 .下 
运动 神经 元 次 痰 或 共存 ,不 累及 感觉 系统 、 自 主神 经 系统 和 
小 脑 为 特征 。 





【病因 病理 】 
1. 病因 和 发 病 机 制 ”日 前 尚 不 明确 ,有 多 种 假说 。 
(1) 兴奋 性 氨基 酸 毒性 学 说 :神经 细胞 外 谷 氨 酸 过 量 
聚集 .激活 NMDA 受 体 , 促 使 钙 离子 通道 过 度 开放 ,细胞 
钙 内 流 导致 钙 离 子 蓄积 、 钙 超载 ,对 运动 神经 元 产生 兴奋 性 
村 性 ,导致 4 









说 :组 织 细胞 代谢 过 程 中 产生 许多 和 氧 
日 由 基 , 损 害 生 物 膜 脂 类 物质 .核酸 而 毒害 细胞 。 

(3) 自身 免疫 机 制 学 说 ; 约 7.4% 患 者 的 脑 关 液 中 存 
共 脂 GM -IgM 抗体 . 且 应 用 免疫 抑制 治疗 有 一 
党 ;少数 患者 血液 中 出 现 CD B-IgM 带 和 M 蛋白 , 合 
放 j 种 球 熏 白 病 ; 少 数 患 者 血液 中 出 现 工 型 电压 依 

人 作 E 钻 通道 wu 下 单位 的 IgG 抗体 ;应 用 状 丹 前 角 运 动 神经 
多 免疫 动物 可 建立 肌 获 缩 辣 模型 ,是 支持 自身 免疫 病 学 说 
的 临床 和 家 研究 证 据 。 

(1) 神经 生长 因子 缺 三 学 说 ; 和 神经 营养 对 于 缺乏 





















硝 镶 灰质 炎 后 数 年 . 患 冰 本 出 现 类 
网 的 冰 艇 灰质 炎 后 综合 入. 反 转 冰 病 毒 
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(HTV、HTLV-1) 可 造成 运动 神经 元 损害 ,支原体 感染 也 
可 能 参与 其 中 。 | | 
(6) 中 毒 学 说 : 铝 、 镁 、 硅 .有 尔 、 铅 等 过 多 沉积 在 CN 

内 ,破坏 神经 元 细胞 骨架 而 致 病 。 美 国 关岛 等 本 病 高 发 区 
发 现 水 土 中 锰 和 镁 浓度 过 商 。 本 
(7) 遗传 学 说 :20% 本 病 家 族 性 患者 超 氧化 物 歧化 酶 
(SOD) 基 因 突 变 , 即 第 21 号 染色 体 上 的 Cu/Zn SOD， 基因 
突变 。 党 i 
13;Kennedy 综合 征 串 者 雄 激素 受 体 基因 突变 ;还 发 现 蜡 和 
基因 如 DCTN 基因 、Cytoc、ALSz .SETX 等 。 a 
此 外 ,严重 外 伤 、 重 体力 劳动 者 可 能 是 本 病 的 危险 
Ss ip 一 2 Ha 人 人 细 
2. 病理 “肉眼 可 见 着 般 萎缩 变 小 。 镜 下 兰 链 前 角 细 
> 三 7 大 | 下 

胞 ( 颈 膨大 为 著 ) 及 延 链 、 脑 桥 的 脑 神经 运动 核 变性 ,肌肉 出 
现 失 神 经 支配 性 萎缩 ; 兰 神经 前 根 办 索 断 站、 通 靖 脱 失 ， 
动 皮质 的 椎 体 Betz 细胞 及 发 出 的 皮质 脑 寺 东 和 皮质 冰山 


CO 



















【临床 表现 】 

根据 病变 累及 神经 的 分 布 和 部 位 、 临 床 表现 ,将 MND 
分 为 肌 凄 缩 性 侧 索 硬化 症 、 进 行 性 关 肌 矿 缩 症 、 进 行 性 延 仿 
麻痹 原 发 性 侧 索 硬化 症 、 迟 传 性 MND 五 种 类 型 。 

1. 肌 萎缩 性 侧 素 硬化 症 (amyotrophic lateral sclerosisS， 


ALS) 最 多 见 ,多 发 生 在 40 一 50 岁 ,男性 较 多 。 起 病 耻 
医 进展 。 关 般 前 角 细 胞 和 脑 王 运动 神经 泡 及 锥 体 束 





均 受 累 , 出 现 上 、 下 运动 神经 元 损害 并 存 症 状 和 体征 。 常 首 
发 于 肢体 远 端 , 手 部 肌肉 萎缩 无力 、 肌 束 闯 动 ,逐渐 向 前 
臂 .上 肢 和 肩 用 带 区 发 展 。 下 肢 呈 上 运动 神经 元 性 ,中 
刀 样 步 态 . 册 张力 增高 \ 妥 反射 亢进 、 病 理 征 阳性 。 证 状 多 
从 一 侧 发 展 至 另 一 侧 ,逐渐 到 双 侧 基本 对 称 。 晚 期 可 有 延 
髓 麻 疗 和 脑 桥 脑 神经 运动 核 损害 症状 ,影响 抬头 肌 力 和 旺 
吸 肌 , 常 因 呼吸 麻痹 或 合并 肺 部 感染 等 死亡 。 自 然 病程 1 一 
3 年 ,少数 可 达 10 余年 不 等 。 病 程 长 短 与 首先 受累 部 位 和 
护理 情况 密切 相关 ,早期 出 现 脑 差 、 儿 种 办 

限于 颈 膨 大 .晚期 累及 脑 干 者 预后 稍 好 ,病程 发 展 较 
慢 , 少 数 患 者 可 短暂 稳定 或 缓解。 

2. 进行 性 着 肌 萎缩 症 ( progressive spinal muscular at- 
rophy,PSMA) 多 在 30 岁 左右 起 病 , 起 病 隐 匿 .进展 缓慢 。 
大 多 数 患 者 均 先 办 及 消散 闯 膨 大 的 前 角 细 胞 ,少数 ( 约 
10%) 从 腰 脱 大 开始 。 出 现 一 侧 或 两 侧 手 部 肌肉 万 力 ,大 、 
小 鱼 际 肌 和 骨 间 有 册 及 煤 状 肌 萎缩 ,严重 者 出 现 爪 形 手 。 山 
肉 萎缩 向 上 发 展 素 延至 前 蔷 、1 六 如 和 肩 有 即 带 肌 此 至 蚁 神经 
支配 肌肉 。 可 出 现 明 显 的 肌 束 颤动 , 肌 力 减退 ` 肌 张 力 减 
低 . 嫂 反 射 减弱 或 消失 。 皮 质 功 能 .感觉 系统 和 自主 神经 系 


统 不 受 崇 及 。 































3. 进行 性 延 复 麻 兽 (progressive bulbar palsy) 多 在 
下 年 后 起 病 , 炳 情 进展 相对 较 快 ,病程 多 在 3 年 左右 ， 表 现 





为 咽喉 肌 麻 阁 ,声音 晰 哑 、 言 语 含糊 、 吞 咽 困难 和 流 沃 。 进 
食 或 饮水 时 常 发 生 误 吸 入 气管 而 发 生 哈 咳 ,或 从 鼻孔 逆流 
而 出 。 咳 喇 无 力 、 痰 液 不 易 咳 出 ,呼吸 困难 。 软 腾 不 能 上 
拾 , 咽 反 射 消 失 ; 一 侧 或 两 侧 舌 肌 蒜 缩 , 舌 面 出 现 皱 裙 , 质 地 


区 


变 软 , 百 贞 菱 缩 。 少 数 趾 者 出 现 胸 锁 乳 突 肌 或 斜 方 肌 鞭 缩 。 


后 期 脑 桥 和 双 侧 皮质 脑 干 东 受 损 时 会 出 现 假 性 延 亩 麻 六 ， 
强 并 . 强 笑 , 下颌 反射 亢进 、 咽 反 射 活 跃 。 延 贷 的 上 、 下 运动 
神经 元 损害 大 多 并 存 。 

4. 原 发 性 侧 索 硬化 (primary lateral sclerosis) ”本 型 最 
少见 ,多 见于 中 年 男性 。 病 变 仅 累及 锥 体系 统 ( 大 脑 锥 体 细 
上 胞 和 锥 体 束 ) , 常 先 侵犯 下 胸 段 皮质 脊 骨 束 , 颈 段 受累 少见 。 
临床 时 缓慢 进展 的 上 运动 神经 元 性 瘫痪 .肌肉 无 力 、 肌 张力 
增高 、 妥 反射 亢进 ,病理 反射 阳性 , 双 侧 皮质 脑 干 东 受 累 则 
出 现 假 性 延 蓝 麻 闸 。 病 程 可 达 10 一 20 年 。 

5. 遗传 性 MND 可 有 或 无 家 族 遗 传 史 ,疾病 呈 进 行 性 
发 展 的 下 列 MND。 

(1) 工 型 脊 肌 鞭 缩 Werdnig-Hoffmann 病 :婴儿 型 疹 
铀 性 员 凌 缩 , 常 染色 体 隐 性 遗传 病 . 父 母 多 有 近亲 血缘 关 
系 。 病 变 仅 局 限于 誉 盘 前 角 细 胞 , 偶 可 罕 及 延髓 运动 神经 
核 。 母 亲 妊 娠 期 可 感觉 胎动 减少 ,出 生 后 或 2 个 月 内 婴儿 
出 现 迟 组 性 肌 无 力 和 肌肉 鞭 缩 . 肘 关节 屈曲 外 展 , 肤 关节 届 
昌 , 贞 束 颍 动 少见 ,呼吸 和 香 咽 苦难 。 四 肢 关节 被 动 运动 时 
可 过 度 伸 展 , 无 员 张力 ,用 反射 消失 。 胸 廊 肌 无 力 . 萎 缩 而 
脐 肌 尚 相 对 有 力 , 吸 气 时 出 现 胸廓 塌陷 。 可 昧 及 舌 下 神经 
核 出 现 舌 肌 鞭 缩 ` 纤 申 , 无 长 束 征 。 智 能 正常 ,对 外 界 环境 
反应 良好 ,存活 期 约 1 年 。 

(2) 开 型 冰 肌 蓉 缩 : 常 染 色 体 隐 性 遗传 ,出 生 后 6 一 8 
个 月 前 发 育 正常 ,其 后 逐渐 出 现 只 张 力 减 低 .上 肢 上 举 和 活 
动 困难 , 坐 立 困难 , 步 态 发 育 沾 后 , 芯 至 行走 困难 。 出 现 肌 
束 阁 动员 肉 鞭 缩 。 一 般 可 存活 到 20 岁 左 右 。 

(3) 由 型 脊 肌 萎缩 :WohlfartKugelberg-Welander 综 
合 征 , 慢 性 近 端 疹 贞 鞭 缩 症 . 少 见 的 常 染色 体 显 性 遗传 病 或 
X 性 连锁 隐 性 遗传 少数 为 青少年 型 (3 一 18 岁 起 病 )， 
2/3 为 婴儿 型 (2 岁 前 起 病 ), 约 1/10 为 成 人 型 (18 岁 后 起 
病 )。 起 病 隐 上 医 ,进展 十 分 缓慢 。 婴 儿 起 病 者 .四 收 ` 艳 下 柔 
钦 , 称 跌倒 综合 征 。 以 四 肢 近 端 对 称 性 无 力 为 主要 表现 。 
罕 及 骨盆 带 贞 导致 上 楼 困难 、 六 无 力 ; 紧 及 让 且 带 
肌 则 上肢 上 举 无 力 、 梳 头 困 下 对 称 性 肩 用 和 骨盆 带 
册 鞭 缩 , 呈 绽 状 肩 肿 .网 步 等 类 似 肌 营 养 不 良 表 现 , 可 出 现 
册 来 晤 动 , 思 肢 妥 反射 减退 。 延 蓝 麻 阁 症 状 很 少 出 现 。 无 
长 束 征 和 智能 减退 。 有 些 患者 病程 可 长 达 30 余年 。 

(4) XX 性 连锁 延 泛 肌 闭 缩 :和 肯尼迪 综合 徙 ,多 30 
岁 左右 发 病 : 以 近 端 肢 带 和 笃 爸 带 肌 萎缩 ` 光 力 , 表现 为 上 
及 上 举 、 下 中 起 立 困难 .病程 展 , 半 年 以 上 出 现 构 音 
和 春明 困难 的 延 斤 及 闻 表 现 . 册 束 颖 动 和 肌 无 力 症状 较 径 。 
本 病 是 以 下 运动 神经 变 为 主 的 性 连锁 ji 性 疾 
猴 , 用 十 入 染色 体 上 上 受 体 基因 的 CAG 重复 序列 增 













































第 三 章 冰 髓 疾病 


多 所 致 。 表 现 为 延 茵 部 和 肢体 肌肉 进行 性 无 力 伴 菱 缩 和 肌 
肉 纤 申 , 后 期 可 累及 口 面部 肌肉 。 进 展 缓 慢 , 多 不 影响 正常 
寿命 ,但 出 现 构 音 障碍 , 春 咽 困难 ,呼吸 受 崇 时 则 进展 加 速 。 
内 分 泌 系统 受累 男性 出 现 乳 房 发 育 、 阳 痿 等 雄 激素 不 敏感 
表现 。 感 觉 神经 元 可 受累 及 ,多 为 非 对 称 性 。 

6. 背 茵 灰质 炎 后 综合 征 (postpolio syndrome) ”是 指 
在 前身 灰质 炎 患 者 最 初 感染 后 十 年 或 更 长 时 间 内 出 现 肌 无 
力 复发 ,进展 缓慢 ,多 累及 消散 灰质 炎 受 损 的 肌肉 ,既往 未 
受 损 的 肌肉 也 可 受累 , 延 茵 部 肌肉 和 呼吸 肌 即 可 受累 , 常 伴 
肌肉 疼痛 ,上 运动 神经 元 多 不 受累 ,但 巴 宾 斯 基 征 可 阳性 。 


【辅助 检查 】 

1. 肌 电 图 检查 ” 肌 电 图 检查 具有 重要 诊断 价值 ,受累 
肌肉 出 现 明 显 纤 颤 电位 ,肌肉 收缩 时 运动 单位 减少 .波幅 增 
高 ,广泛 正 尖 波 、 纤 额 波 和 巨大 电位 ,肌肉 失 神 经 支配 等 疹 
链 前 角 细 胞 和 脑 干 运动 核 损害 改变 ;运动 和 感觉 传导 速度 
正常 。 

2. 影像 学 检查 ” 冰 髓 义 线 片 无 异常 ;MRI 检查 可 显 
示 受 累 脊 通 和 脑 干 凌 缩 变 小 ;MRS 可 显示 双 侧 大 脑 中 央 前 
回 运动 区 N- 乙 酰 天 冬 氨 酸 / 肌 栈 比值 (NAA/Cr) 在 部 分 患 
者 中 明显 降低 。 














可 略 增高 。 
4. 肌肉 活检 


呈 神 经 源 性 肌肉 损害 表现 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1. 诊断 根据 缓慢 起 病 . 进 行 性 肌肉 萎缩 ,了 肌 束 冲 动 ， 
上 上 肢 下 运动 神经 元 性 损害 体征 ,下 上 肢 上 运动 神经 元 性 损害 
体征 , 肌 电 图 呈 特 异性 改变 。 诊 断 条 件 如 下 ; 

(1) 出 现 上 运动 神经 元 和 (或 ) 下 运动 神经 元 性 病 损 的 
选择 性 系统 性 损害 。 

(2) 全 身 4 个 区 域 ( 延 锋 、 颈 ,胸膜 狂 神经 支配 节 段 ) 
中 有 3 个 出 现 上 运动 神经 元 和 (或 ) 下 运动 神经 元 性 损害 
体征 。 

(3) 疾病 在 6 个 月 内 必须 逐步 进展 。 

(4) 疾病 党 从 采 角 向 贷 / 胸 段 开 始 , 最 后 向 延 穹 方向 
发 展 。 

(5) 肌 电 图 提示 神经 源 性 损害 ,有 明显 纤 冯 电 位 ; 
和 感觉 传导 速度 正常 .无 传导 阻 滞 ; 远 端 运动 传导 潜伏 期 可 
延长 . 波 师 降低 。 

MND 中 不 会 出 现 感觉 障 得 体征 、 骨 显 的 括 约 时 功能 
族人 得 .视觉 和 眼球 运动 障碍 月 主 神经 系统 . 猴 体 外 系 障 但 
和 济宁 等 。 

2. 鉴别 诊断 

(1) 多 灶 性 运动 神经 病 (MNIN) :是 
周围 神经 病 , 主要 损害 周 半 运动 神经 .。 





运动 












-种 自强 锡 疫 性 
临床 表现 类 似 于 
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神经 系统 疾病 





MXND, 成 年 男性 多 见 ,表现 为 四 肢 不 对 称 性 周围 神经 运动 
损害 .肢体 远 端 不 对 称 、 严 重 程度 不 一 的 无 力 , 肌 束 额 动 , 肤 
反射 存在 。 鉴 别 要 点 在 于 临床 症状 的 不 对 称 , 肌 电 图 提示 
影响 NXCV ,出 现 神经 多 灶 性 点 状 艇 鞘 病 变 具 有 重要 鉴别 意 
义 . 脑 消 液 中 抗 GM 抗体 阳性 率 更 高 。 有 时 需要 长 时 间 随 
访 才 能 作出 鉴别 诊断 。 

(2) 颈椎 病 : 颈 膨大 区 的 椎间盘 突出 ,可 引起 上 肢 肌 肉 
萎缩 \ 无 力 ,多 限于 某 侨 神经 根 所 支配 区 ,下 及 上 运动 神经 
元 性 竣 , 但 多 影响 感觉 ,出 现 节 段 性 感觉 障碍 。 颈 授 CT 或 
MRI 检查 和 胸 锁 乳 突 肌 无 受累 有 助 鉴 别 。 

(3) 兰 艇 、 延 山 空 洞 症 : 肴 骨 空 洞 症 出 现 节 段 性 感觉 分 
离 ; 延 舟 空 洞 证 出 现 面部 感觉 障碍 、 眼 球 霞 申 、 病 程 较 长 的 
特点 。 兰 髓 或 贷 盘 MRI 有 助 鉴 别 。 

《4) 脑 干 、 颈 艇 肿瘤 : 脑 干 肿瘤 多 见于 5 一 15 岁 儿 童 ， 
交叉 性 次 , 共 济 失调 ,病变 对 侧 的 偏 身 感 党 障碍 ,后 期 出 
更 质 高 压 症状 ; 颈 骼 肿瘤 出 现 感觉 障碍 和 (或 ) 神 经 根 痛 ， 
en, 脑 干 或 须 溪 MRI 检查 有 助 
全 s 

(5) 重症 肌 无 力 :可 影响 延 苦 和 肢体 肌肉 ,特别 注意 和 
进行 性 延 通 麻痹 鉴别 ,但 前 者 具有 症状 波动 性 和 易 疲 劳 





























可 现象 





上 -3 








癌症 ,淋巴 瘤 、 铅 和 和 汞 等 重金 属 中 毒 、HIV 感染 ,异型 
| 党 各 白 血 症 等 多 种 原因 可 造成 类 似 MND 表现 , 称 运动 神 
经 元 综合 征 , 注 意 除 外 这 类 疾病 。 下 肢 肌 肉 萎缩 特别 是 单 
例 下 收 册 肉 妆 缩 起 病 者 注意 鉴别 养 散 灰质 炎 后 综合 征 


EL 
(postpolio syndromey) 。 





【治疗 】 
| 目前 尚 无 特效 治疗 。 利 和 鲁 唑 (riluzole) 有 抑制 谷 氨 酸 
释放 作用 ,50mg, 每 日 2 次 口服 ,对 缓解 病程 ,特别 是 是 高 
怎 授 麻将 患者 的 生存 期 有 一 定 玫 助 ,注意 肝 胜 副作用 。 
神经 生长 因子 亦 有 应 用 ,但 疗效 不 肯定 。 适 当 的 针灸 
i 疗 亦 可 应 用 。 对 症 处 理 和 并 发 症 防治 .护理 非常 





气管 切 肛 和 呼吸 机 辅助 通气 ;防治 肺 部 感染 。 肢体 肌 张 力 
高 者 可 用 巴 人 级 芬 5 一 10mg, 每 日 2 一 3 次 口服 ;肢体 出 现 痛 
性 闯 挛 时 可 用 卡 马 西平 或 森 爱 英 钠 口 服 。 


〖 预 后 】 
顶 后 多 差 ,ALS 多 病 各 2~4 年 ; 消 肌 松 缩 症 病程 3 一 


if 年 
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第 六 节 ”颈椎 病 性 疹 髓 病 
汪 昕 
病 (cervical spondylotic myelopathy， 
行 性 受 压迫 引退 你 渐 发 展 的 变性 病理 
改变 导致 的 疾病 ;多 由 于 椎间盘 的 进行 性 退 变 引 起 小 关节 
不 稳定 、 骨 刺 形 成 , 黄 徙 带 钙 化 疹 柱 根 管 周转 硬化 狭窄 导致 
的 颈 搞 和 神经 根 病变 。 


颈椎 病 性 冰 入 
CSMD) 是 一 组 颈 艇 进 
多 








【病因 病理 了 

CSM 的 基本 病理 变化 在 于 左 椎 间 盘 进行 性 退 变 ,以 及 
在 (或 不 在 ) 先 天 性 椎 管 狭 罕 基 础 上 的 颈椎 骨 进 行 性 增生 过 
程 ,包括 椎间盘 退行 性 变 ( 随 着 年 龄 增长 , 欧 核 中 的 水 分 逐 
浙 疲 少 , 破 碎 、 崩 解 ), 先天 性 椎 管 狭窄 ( 椎 管 前 后 径 科 
13mm) ,进行 性 湖 杜 关节 退化 .后 纵 毛 带 骨 化 、 黄 恩 带 此 
竺 少 亿 供 血 不 稳定 或 碱 少 。CSM 病变 的 原因 在 于 直接 机 
械 性 压迫 和 关 柱 屈伸 活动 时 引起 的 压迫 ,直接 压迫 兰 秽 、 神 
经 根 , 压 人 迫 消 笑 供 应 血管 (大 血管 如 湖 髓 前 动脉 小 血管 如 
软 沽 膜 从 或 小 穿 遂 动脉 .引流 欧 脉 ) 造 成 湖人 骨 缺 血 (Cs 一 
因 其 血液 供应 最 丰富 且 血 管 纤细 、 微 循环 代 偿 较 差 而 最 党 
见 )。 

关 神 经 根 因 不 断 遭 受 损害 出 现 神经 稍 噶 粘连 和 纤维 
化 ,神经 根 增 粗 ,进一步 加 重 椎 间 孔 狭窄 程度 ,神经 根 压迫 

兰 黎 出 现 不 同 程度 病变 ,如 相应 节 段 兰 链 表面 压 迹 形 
成 , 诺 旷 矢 答 缩小 . 模 径 增 宽 。 而 着 腊 可 出 现 不 同 程度 增 屋 
并 与 肯 晴 处 纤维 组 织 符 着 。 

显微镜 下 着 和 可 出 现 侧 索 和 (或 ) 后 索 的 长 传导 来 退行 
性 点 (后 索 内 传导 束 在 较 低 节 眉 病变 明显 而 侧 案 内 传导 束 
在 较 高 节 段 病变 多 见 )、 白 质 内 不 规则 脱 迟 征 病 灾 和 坏 光 、 
灰质 破坏 ,如 神经 元 消失 及 缺 血 性 改变 。 












































兰 链 上 目前 多 认为 主要 由 于 少 斤 缺 血 引 起 , 当 
颈椎 处 于 过 届 位 时 湖人 被 拉 长 , 模 径 增 大 而 失 径 缩短 , 消 护 
内 横行 . 纵 行 血管 均 受 到 牵 拉 而 管 胜 缩小 ,在 径 缩 | 
基础 上 进一步 加 重 肴 链 缺 血 引起 病变 , 旦 脊 换 缺 血 病变 范 
图 常 超过 骨 质 改变 的 节 段 。 
〖 临 床 表现 】 

中 老年 人 (多 55 岁 以 上 ) 中 最 常见 的 导 敏 疹 盘 功能 泣 
得 的 疾病 ;临床 表现 各 异 , 多 慢性 隐 医 起 病 . 常 可 时 阶梯 性 
加 重 . 党 见 的 临床 表现 主要 有 : 











1. 颈 部 僵硬 
感 ,活动 受 限 。 

2. 颈 部 、 肩 臂 反 应 性 疼痛 “根性 疼痛 可 放射 至 肩 . 辟 、 
前 辟 、 手 指 和 前 胸 处 ,根据 根性 疼痛 放射 的 部 位 可 推断 病变 
位 置 。 

3. 步 态 不 稳 、 宽 基底 步 态 与 皮质 次 备 束 受 损 引 起 的 
下 上 股 上 运动 神经 元 性 竣 疾 有 关 . 消 仿 后 索 损害 引起 深 感 觉 
障碍 亦 有 关 ; 且 CSM 多 影响 中 轴 骨 艇 肌 ( 头 颈 肌 和 面部 肌 
肉 少见 ) 。 

4. 手 部 活动 不 灵活 ”如 Wazir 征 (手指 长 届 肌 肌 腿 届 
曲 反 射 增强 .Cs ~~C; 水 平湖 笑 损 害 特异 性 表现 )。 

5. 损害 疹 髓 节 段 下 运动 神经 元 性 冶 。”C; 一 C: 最 常见 ， 
下 上肢 无 力 或 仿 硬 。 此 外 , 因 受 累 消 伪 节 眉 不 同 ,可 出 现 感觉 
障碍 如 压迫 平面 以 下 触 党 保留 . 痛 、 温 觉 缺失 ;本 体感 觉 、 振 
动 党 缺失 ;15 兴 一 50 站 患者 可 出 现 不 同 程度 的 直肠 和 膀胱 
功能 障 但 。 

6. 阵 挛 、 妥 反射 增高 ,病理 征 ”如 巴 宾 斯 基 征 、 霍 夫 曼 
征 , 莱 尔 米 特 征 。 


是 量 期 最 常见 的 症状 ,造成 须 部 不 适 





【辅助 检查 】 

1. X 线 检查 ”颈椎 侧 位 片 可 见 生理 前 凸 消失 ,甚至 可 
出 现 后 凸 畸形 , 椎 间 隙 狭窄, 椎 体 前 、 后 缘 唇 样 骨 获 , 椎 体 半 
脱位 等 征象 ; 正 位 片 可 见 钩 椎 关 节 外 侧 骨 质 增生 ;联合 斜 位 
片 及 颈 届 和 颈 伸 位 片 有 助 于 了 解 椎 间 孔 边缘 的 骨 质 增生 和 
椎 体 半 脱 位 等 情况 。 由 于 颈椎 管 腔 大 小 个 体 差 异 较 大 , 软 
骨 和 纤维 组 织 改 变 在 X 线 平 片 中 不 能 显示 .X 线 征象 变化 
和 临床 表现 可 不 完全 一 致 。 

2. CT 检查 ”可 以 清楚 显示 骨 歼 的 部 位 .范围 和 大 小 ， 
椎间盘 突出 、 纤 维 环 脱出 等 椎 管 周 围 软组织 病变 。 

3，MRI 检查 ”CSM 重要 的 检查 手段 ,可 以 清晰 显示 兰 
链 和 肴 柱 的 情况 ;对 于 判定 椎 管 狭 窗 程度. 痛 通病 变 如 占 
位 等 。 

4. 椎 动 脉 血 管 造影 ”有 助 于 了 解 椎 动脉 受 压 部 位 和 
程度 ,鉴别 椎 动脉 本 身 病变 胸骨 后 肿瘤 及 胸廓 出 口 综合 征 

5. 肌 电 图 检查 ”具有 很 好 的 诊断 价值 , 且 有 助 于 鉴别 
周围 神经 病变 、MND 等 疾病 。 

6. 脑 脊 液 检查 ”多 无 明显 异常 , 脊 允 压 迫 明显 时 压 颈 
试验 可 有 椎 管 部 分 阻 军 , 作 颈 部 背 伸 动作 时 更 明显 . 脑 消 液 
贷 和 白 可 有 不 同 程度 增高 。 


〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 

依据 典型 的 临 林 表现 颂 部 僵硬 疼痛 、 手 部 肌 内 无力、 下 
肢 无 力 或 低 便 、 步 态 不 稳 等 表现 :体格 检查 上 肢 胜 反射 减 
能、 往 兴 蛇 (Hofpmann) 征 阳性 、 下肢 妥 反 射 增强 . 手 部 山 岗 
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萎缩 . 莱 尔 米 特 (Lhermitte) 征 等 ,结合 CT 或 MRI 检 查 提 
示 骨 质 增 生 、 骨 刺 形 成 .椎间盘 突出 ,后 雏 初 带 肥厚 导致 的 
次 柱 椎 管 狭窄 和 压迫 .可 考虑 该 诊断 .但 知 要 和 下 列 疾病 
鉴别 : 

1. 颈椎 间 盘 突出 症 ”临床 有 相似 之 处 .有 时 难以 作出 
准确 鉴别 ,但 两 者 病因 和 病理 不 同 .前 者 较 后 者 少见 .多 损 
伤 后 急性 发 作 ,一 般 仅 影响 单个 椎 间 隙 ;后 者 多 缓慢 起 病 ， 
常 多 节 段 损害 ;两 者 治疗 原则 也 不 同 。 

2. 运动 神经 元 萎缩 病 ”注意 和 不 伴 感觉 障碍 的 CSM 
鉴别 ,两 者 均 多 见于 中 年 以 上 ,但 前 者 多 有 包括 下 肢 肌 肉 著 
缩 \ 肌 肉 跳动 . 肌 电 图 可 见 肌 束 纤 颤 、 失 神经 表现 。 

3， 多 发 性 硬化 ”多 同时 伴 有 感觉 和 运动 障碍 ,但 两 者 
损害 平面 或 部 位 多 不 一 致 , 呈 空 间 多 发 性 ; 且 多 伴 脑 神经 损 
害 , 影 像 学 改变 和 脑 峭 液 的 变化 具有 特征 性 。 

4. 其 他 ”还 应 与 消 扔 肿瘤、 次 恬 空洞 症 、 亚 急性 联合 








【治疗 】 

1. 手术 治疗 出现 明 显 的 将 通 压 人 迫 征 象 旦 临床 症 
状 和 体征 可 以 用 受 压迫 消 藤 节 段 解释 , 则 应 考虑 手术 治 
疗 ,手术 治疗 的 目地 是 解除 脊 通 压迫 。 手 术 治疗 的 措施 


是 颈椎 椎 板 切除 术 , 目 前 有 经 前 入 路 手术 切除 次 迄 前 方 下 4 


的 骨 效 等 和 后 人 路 手术 做 广泛 椎 板 减 压 并 切除 齿 状 韧带 ， 
两 种 。 

2. 非 手 术 治 疗 ”适合 于 症状 较 轻 的 患者 . 非 手 术 治 
疗 措施 包括 贷 椎 牵引 ,颈椎 固定 、 颇 骨 人 这 引 、 物 理 治疗 、L 
滴 和 使 用 肌肉 松弛 剂 等 对 症 处 理 。 颈椎 固定 是 比较 常见 
的 治疗 手段 ;止痛 药 可 选用 双 气 芬 酸 钠 制 剂 ,如 双 氢 区 
酸 \ 布 洛 芬 制剂 和 归 [ 唆 美 注 控 释 胶 豆 等 ;可 选用 曲 安奈 德 
针 十 利多 卡 因 或 醋酸 泼 尼 松 龙 十 利多 卡 因 进 行 痛 点 局 部 
封闭 治疗 。 















【预后 】 

约 18% 的 CSM 患者 症状 会 自行 缓解 ;120% 的 CSM 是 
者 经 过 有 效 治疗 后 会 得 到 缓解 ;40% 的 患者 不 浓 疗 则 会 这 
渐 加 重 。 
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第 四 章 





和 急性 脑 血 管 病 是 神经 系统 疾病 中 在 发 病 率 、. 患 病 率 及 
死亡 率 均 届 首 位 的 一 组 疾病 ,以 下 各 节 将 分 述 各 种 亚 型 。 


第 一 节 ”短暂 性 缺 血 发 作 
董 强 丁 宏 岩 
短暂 性 缺 血 发 作 (transient ischemic attack, TIA) 经 典 
的 定义 是 1964 年 第 四 届 普 林 斯 顿 会 议 上 确定 的 ,是 指 由 于 
大 脑 局 灶 性 缺 血 产生 相应 区 域 的 神经 功能 缺失 症状 ,并 在 


二 24 小 时 内 症状 完全 缓解 。2009 年 ,美国 心脏 /卒中 协会 提 


出 新 的 TIA 定义 :TIA 是 由 于 局 部 脑 、 消 入 、 视 网 腊 缺 血 导 
， 致 一 过 性 神经 功能 障碍 , 且 无 急性 梗死 证 据 。 


【病因 】 

任何 导致 缺 血 性 脑 醒 死 的 疾病 都 可 诱发 TIA, 两 者 的 
病因 基本 一 致 。 血 液 供应 障碍 的 原因 有 以 下 三 个 方面 : 

1. 血管 病变 ”县 常见 的 是 动脉 粥 样 便 化 和 在 此 基础 
上 发 生 的 血栓 形成 。 其 次 是 高 血压 伴 发 的 脑 小 动脉 硬化 。 
其 他 还 有 各 种 血管 炎 、 血 管 发 育 异 常 、 动 肪 夹层、 手术、 穿刺 
等 导致 的 血管 壁 损 伤 等 。 

2. 



















2 血液 中 的 成 分 如 红细胞 、 血 小 
概 . 上 胆固醇 4 原 等 含量 的 增加 ,导致 血液 流 变 学 改 
变 , 容 易 在 血管 狭窄 处 形成 血栓 。 血 液 中 出 现 常 的 栓 子 ,如 
米 晶 心脏 的 栓 子 、 气 体 答 子 、 脂 肪 栓 子 等 可 造成 脑 栓塞 。 

3. 自流 动力 学 的 改变 。 脑 血 流量 的 调节 受 许多 因素 
的 影响 ,最 重要 的 就 是 血压 的 变化 ， 当 平 均 动脉 压低 于 
mmHg 或 高 于 180mmHg [时 .出 于 血管 本 身 存在 的 病变 
如 笠 凡 血 管 自动 调节 功能 豆 失 ,局 部 血 流 供应 发 上 


熙 得: 














〖 发 病 机 制 】 
TIA 的 发 病 机 制 主 要 分 为 血 流 动力 ? 
看 流动 力学 型 TIA 是 在 动脉 严重 
破 动 而 导 敏 还 靖 所 








出 和 微 检 塞 型 。 

宕 其 储 于 因 血 压 
习 偿 的 图 

放贷 内 动 


-omns 平 雯 7Tam, 女性 编 







i.amm 时 (上 正常 5 








急性 脑 血管 病 


小 ), 可 出 现 视网膜 或 脑 循环 的 血 流动 力学 改变 ,95% 的 分 
水 岭 区 缺 血 是 这 一 原因 。 

ore TIA 又 分 为 动脉 -动脉 源 性 和 心 源 性 。 其 发 
病 基础 主要 是 动脉 或 心脏 来源 的 栓 子 进入 脑 动脉 系统 引起 
血管 阻塞 ,如 栓 子 自 溶 则 形成 微 栓塞 型 TIA。 栓 塞 一 
遗留 组 织 损伤 导致 的 症状 或 体征 ,很 难 完全 恢复 。 人 
次 发 作 且 持续 时 间 较 长 的 TIA 应 考虑 栓塞 的 可 能 。 而 短 
暂 (2 一 10 分 钟 ) 重复、 刻板 的 TIA 发 作 提 示 为 大 动脉 的 动 
脉 强 样 硬化 和 血栓 形成 。 





【临床 表现 】 

TIA 总 的 临床 特点 是 ,起 病 突然 ,持续 时 间 短 ,可 反复 
发 作 , 能 完全 缓解 。TIA 一 般 持续 几 分 钟 至 1 小 时 ,多数 持 
续 2 一 15 分 钟 。 

1. 颈 内 动脉 系统 TIA” 绒 内 动脉 系统 TIA 的 症状 包 
括 视觉 受 损 或 半球 病变 。 视 觉 受 损 是 同 侧 性 的 ,感觉 运动 
障碍 是 对 侧 的 。 仅 少数 发 作 是 视觉 和 半球 病变 同时 或 相继 
发 生 , 多 数 都 是 单独 出 现 的 。 

视觉 症状 中 , 短暂 单眼 失明 (transient monocular 
blindness,TMR) 或 一 过 性 黑 啼 是 最 常见 的 。 黑 晚 为 视野 
内 的 明 瞳 度 乏 渐 下 降 (或 增加 ?和 逐渐 演变 为 单眼 完全 的 无 冯 
性 失明 。 症 状 的 消退 也 是 缓慢 的 。 有 时 表现 为 枫 形 的 视野 
缺失 、 突 发 的 多面 视 物 借 糊 或 者 灰色 或 明 党 的 视 物 模糊 : 
TMR 的 发 作 更 倾向 于 刻板 的 重复 发 作 。 同 向 偏 家 TIA 提 
示 后 动脉 狭 罕 . 有 时 与 TMR 不 易 区 分 。 

2. 椎 -基底 动脉 系统 TIA 与 前 循环 TIA 相 比 , 椎 - 基 
底 动 脉 TIA 是 非 刻 板 发 作 , 且 持续 时 间 较 长 ,最 终 多 导 敏 
模 死 。 后 循环 TIA 的 表现 变化 多 样 , 肪 学 、 复 视 、 移 音 
但 、 冯 侧面 部 麻木 、 共 济 失 调 . 单 侧 或 双 侧 的 无 力 和 麻木 是 
后 循环 受众 的 特征 。 孤立 的 .短暂 的 乃 坚 、 复 视 或 头痛 与 
TIA 的 关系 应 严格 区 分 。 

椎 基底 动脉 TIA 的 其 他 表现 包括 行走 不 稳 、 向 一 侧 
偏 斜 ` 视 物 交错 或 暗 视 、 视 物 借 糊 、 管 状 视 野 .部 分 或 全 家 
脐 筷 改变 .上 险 下 垂 、 凝 视 说 得. 构 音 障 但 、 失 音 ， 不 党 
症状 包括 但 儿 















A 











见 的 
或 绅 吗 .头面 部 疼 痢 或 其 他 特殊 的 头 部 
感觉 . 虹 叶 , 蝗 道 .倾斜 感 ,记忆 均 失 、 行 为 紊 瑟 、 因 人 备 . 短 特 








意识 志 失 (罕见 ) 听 力 受 损 、 伍 . 单 侧 抽 搞 、 幻 觉 . 腿 球 不 共 
轿 。 跌 倒 发 作 虽 然 典 型 却 少见 。 

椎 -基底 动脉 TIA 的 特点 是 每 次 发 作 形式 不 同 或 在 同 
样 背景 下 有 所 变化 ,在 10 秒 钟 至 1 分钟 或 几 分 钟 内 ,后 循 
环 区 可 同时 出 现 双 侧 受累、 或 渐进 的 从 一 侧 区 域 到 另 一 个 
区 域 的 病变 , 比 瘦 痛 的 蔓延 速度 要 慢 , 一 次 发 作 可 突然 中 止 
或 者 逐渐 消失 。 由 于 症状 的 复杂 多 变 导 致 鉴别 诊断 也 很 宽 
泛 , 但 是 一 次 发 作 中 汇集 如 此 多 的 症状 强烈 提示 后 循环 
TIA 的 诊断 。 

3. 腔 隙 性 TIA 由 于 小 的 穿 枝 血管 阻塞 导致 的 TIA 
的 特点 是 发 作 呈 间歇 性 ,发 作 间隙 可 以 完全 正常 。Donnan 
等 在 1993 年 提出 “内 询 殉 示 综 合 征 (capsular warning syn- 
drome) ”的 概念 ,是 指 逐 渐 加 重 的 面部 .上 肢 和 腿 的 无 力 ， 
最 终 以 内 萌 区 梗死 为 终点 的 发 作 。 腔 隙 性 TIA 的 症状 可 
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以 是 在 数 小 时 或 数 天 内 波动 或 恢复 .而 且 发 展 成 卒中 的 可 
能 性 大 。 


【鉴别 诊断 】 

痛 性 发 作 、 偏 头痛 、 短 暂 性 全 面 遗 忘 .MS 都 可 出 现 类 
似 TIA 发 作 。 脑 膜 瘤 \ 胶 质 瘤 \ 位 于 皮质 或 接近 皮质 的 转 
移 瘤 、 硬 膜 下 出 血 都 可 出 现 类 似 TIA 表现 。 


【TIA 的 评估 】 

TIA 发 生 1 个 月 内 再 发 风险 是 无 TIA 病史 者 的 30. 4 
倍 ;1~-3 个 月 内 再 发 风险 是 18.9 倍 ,由 此 可 见 ,TIA 应 该 
作为 一 个 紧急 的 缺 血 性 事件 及 早 处 置 。 对 TIA 进行 评估 
预 判 就 显得 极为 重要 。ABCD: 预测 90 天 内 再 发 卒中 风险 
的 效能 最 好 ( 见 表 23-4-1) 。 











表 23-4-1 ABC 评分 (最 高 分 7 分) 
TIA 的 临床 特征 得 分 

ACAge) 年 龄 二 60 岁 1 
B(Blood pressure) 血压 SBP>140mmHg 1 

或 DBP>90mmHg 
CCClinical syndrome) 临床 症状 单 侧 无 力 伴 言语 障碍 2 

仅 有 言语 障碍 不 伴 无 力 1 
DCDuration) 持续 时 间 >>60min 2 

10~59min 1 
D(Diabetes) 糖尿 病 存在 1 


【辅助 检查 】 

对 待 TIA 原则 上 应 该 同 脑 梗死 一 样 进行 充分 的 影像 
方面 的 评估 ,TIA 患者 如 果 及 时 解决 潜在 的 导 
至 府中 的 危险 因素 ,可 以 避免 或 减轻 末 玉 发 生 严 重 座 中 的 
可 能 ,必须 予以 充分 的 重视 和 及 时 的 诊治 。 

检查 内 容 包括 :头颅 CT 扫描、MRI, 尤 其 是 DWI 的 检 
碍 ,血管 及 血 流 状态 的 检查 包括 颈 动 脉 超 声 .TCD、CTA、 
MRA 和 DSA, 心 胜 超声 以 及 经 食管 心 胜 超声 等 - 

实验 室 检 查 包括 血 、 尿 常规 ,生化 指标 ,尤其 是 血糖 、 血 
脂 和 凝血 功能 的 检查 等 ,如 果 是 特殊 原因 的 卒中 还 应 该 检 
查 免 疫 、 炎 性 指标 ,如 ANA、ANCA、HIV、 梅 毒 血 洁 学 指 
等 ,以 及 特殊 的 凝血 因子 。 








标 


【 病 后 的 管理 和 治疗 】 

1. 评估 和 入 院 治疗 ”发病 72 小 时 内 的 TIA 患者 如 果 
ABCD? 评 分 宇 3 分 或 者 ABC 评分 在 0 一 2 分 ,但 预计 2 天 
内 无 法 确立 诊断 的 患者 均 应 该 人 院 诊治 - 

2. 一 般 治 疗 ”包括 TIA 危险 因素 的 控制 和 合并 钙 的 
治疗 ， 循 证 原则 与 缺 血性 众 中 相同 。 首 选 口服 抗 栓 药物 治 
疗 , 如 所 尼 格雷 或 阿司匹林 。 有 明 依 心 源 栓 子 来 源 的 TIA 


应 该 考虑 搞 涨 治疗 , 血 流动 力学 性 TIA 应 关注 血压 情况 ， 
i 繁 发 作 的 TIA 可 选择 蓄 脉 抗 凝 治疗 , 待 病情 稳定 ,明确 
病因 后 选择 口服 抗 凝 或 抗 血小板 治疗 。 

第 二 节 ” 缺 血性 脑 血 管 病 


董 强 丁 宏 兰 






缺 血 性 脑 血 管 病 (ischemic cerebrovascular disease) 是 
指 局 部 脑 组 织 由 于 血液 供应 缺乏 而 发 生 的 坏死 . 约 占 整 个 
脐 备 管 病 的 80 冯 .已 经 是 引起 老年 人 群 疾 沙 的 第 二 大 原 为 
及 老年 济 痛 和 卒中 后 拙 邦 的 最 常见 原因 。 主 要 包括 动脉 硬 
化 性 脑 宣 死 和 脑 栓塞 。 





一 、 动 脉 硬化 性 脑 梗 死 


动脉 硬化 性 脑 杭 死 Catherosclerotie cerebral infarctiom 
是 动脉 粥 样 硬 化 性 脑 柄 死 的 简称 、 


【病因 和 病理 】 
防 梗 死 的 病因 主要 是 局 灶 性 血液 供应 障 储 . 角 管 怠 、 币 
液 成 分 和 血 流动 力学 的 政变 均 可 造成 脑 供血 动脉 筷 血 ( 世 
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体 见 TIA 病因 )。 病 变 和 功能 障 但 的 程度 取决 于 血 供 不 足 
的 发 生 快 慢 与 时 间 长 短 、 受 TE 

血管 结构 型 式 和 侧 支 循环 的 有 效 性 等 
er mei EN 
A 管 径 约 500pm 以 上 ,是 全 身 动脉 粥 样 硬化 的 组 成 部 
脑 动脉 粥 样 硬化 的 主要 改变 是 动脉 内 膜 深层 的 脂肪 变 


2. 脑 缺 血性 损害 的 瀑布 效应 ”急性 脑 缺 血 后 神经 组 
织 的 细胞 能 量 代谢 衰竭 、 细胞 腊 去 极 化 而 让 内 、 外 离子 平衡 
亲 乱 ,继而 兴奋 性 鳞 基 酸 和 神经 递 质 释放 、 通 过 各 种 江道 导 
致 细胞 内 钙 离子 的 超载 ,激活 细胞 的 盘 白 酶 磷脂 醇和 过 氧 
化 系统 ,产生 和 蛋白质 水 解 和 各 种 自由 基 , 损 伤神 经 组 织 。 这 
些 改变 几乎 是 同时 或 在 极 短 的 时 间 内 次 序 发 生 , 故 称 尝 布 


















hn 只 ,形成 粥 样 硬化 斑 块 及 各 种 继 发 病变 ,使 答 。 效应。 

腔 和 狭窄 甚至 闭塞 。 管 及 狭窄 需 达 80%~90% 方 才 影 响 脑 

血 流 量 。 硬 化 班 块 本 身 并 不 引起 症状 ,如 病变 逐步 发 展 , 则 ” 【临床 表 现 】 

内 膜 分 裂 . 内 膜 下 出 血 ( 动 脉 本 身 的 营养 血管 破裂 所 致 ) 和 动脉 粥 样 硬化 性 脑 醒 死 的 临床 表现 为 一 组 突然 发 生 的 


形成 内 噶 溃 疡 ,内 膜 溃疡 处 易于 发 生 血 栓 形成 ,使 管 腔 进 一 
变 罕 或 闭塞 ,硬化 斑 块 内 容 物 或 血栓 的 碎 居 可 脱 人 血 流 
形成 检 子 。 硬化 动脉 可 因 管 壁 弱 化 ,形成 校 形 动脉 瘤 。 动 


局 灶 性 神经 功能 缺失 症候 群 , 临 床 表现 与 不 同 供血 区 域 的 
功能 有 关 ( 表 23-4-2)。 
表 23-4-2 脑 内 主要 动脉 血管 的 供血 区 域 


脉 瘤 内 可 形成 血栓 而 闭塞 血管 ,或 因 榨 形 扩大 压迫 周围 神 





























经 组 织 而 引起 各 种 临床 症状 。 如 动脉 瘤 破裂 , 则 引起 脑 内 一 
或 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 前 循环 系统 

大 体 病理 检查 时 ,可 见 硬化 血管 时 乳白 色 或 黄色 ,粗细 颈 内 动脉 ee 
不 匀 . 管 整 变 硬 ,血管 伸 长 或 变 曲 ,有 的 部 分 旦 校 形 扩张 ,而 脉络 膜 前 动脉 部 芒 % 葵 自 殉 、 内 中 
管内 膜 下 可 看 到 黄色 的 粥 样 硬化 碍 块 。 脑 部 表现 可 有 了 脑 回 和 
变 窗 , 脑 沟 深 宽 ,脑膜 增 厚 而 不 远 明 。 脑 回 表面 可 有 颗粒 状 大 脑 前 动脉 内 侧 额 、 顶 时 及 其 白 
或 虫 哎 样 北 缩 区 。 脑 重量 减轻 。 切 面 上 可 见 脑室 扩大 ,大 质 朋 呈 体 前 部 

| 质变 游 ,白质 内 可 见 血 管 周围 间 阶 扩大 , 并 有 灶 性 硬化 大 脑 中 动脉 ei 及 

小 区 。 其 日 硕 

发 生 脑 梗死 处 的 脑 组 织 软化 .坏死 ,并 可 发 生 脑 水 肿 和 豆 状 核 纹 状 体 动脉 尾 状 核 , 豆 状 核 , 内 歧 
毛细 血管 周围 点 状 渗 血 ， 后 期 病变 组 织 萎缩 ,坏死 组 织 ge bm 
格子 细胞 所 清除 , 留 下 有 空 腔 的 搬 痕 组 织 , 空 以 内 可 充满 “后 循环 系统 
浆液 各 

小 脑 后 下 动脉 延 血 , 小 脑 下 部 

【病理 生理 】 I 

动脉 蚁 样 硬化 性 脑 血栓 形成 引起 急性 局 灶 性 脑 缺 血 ， 小 脑 前 下 动脉 脑 桥 中 下 部 ,小 脑 中 
基 侧 研究 揭示 缺 血 性 损害 机 机 制 的 主要 病理 生理 变化 集中 在 央 表 
以 下 放 面 。 小 脑 上 动脉 脑 桥 上 部 、 中 脑 下 部 、 

1. 缺 血 半 瞳 带 和 治疗 时 间 窗 “ 缺 血 半 瞳 带 的 概念 及 _ 小 脑 上 部 oo 
时 由 Astrup 于 1977 年 提出 ,其 将 缺 血 半 哺 带 定义 为, 图 绕 而 后 开放 浴 凶 和 台 叶 有 


:不 可 道 性 损伤 周边 的 区 域 ,表现 为 电 生 理 活动 消失 ,但 沿 质 、 习 用 体 后 部 .中 及 
能 维持 自身 网 子 平衡 的 脑 组 织 。 半 暗 带 细胞 存活 的 时 间 即 上 部 










时间 徐 。 缺 血 后 大 部 分 周边 区 的 血 流 可 自发 恢复 ite Ss. 左 肝 内 相 a 
时 可 匣 十 正常 水 平 , 为 高 灌注 状 ) ,但 如 不 在 治疗 时 间 状 体 动脉 分 支 丘脑 外 侧面 








恢复 灌注 , 则 周边 区 内 细胞 仍 无 法 存活 。 不 同 的 血 流 
ly 细胞 存活 的 时 间 也 不 同 , 如 局 部 脑 血 流下 降 到 
做 低 水 平一 6)ml 100(g。min) 约 10 分钟. 组 织 则 不 

可 逆 损 天 ;而 局 部 脑 血 流下 降 在 15ml/100(g。 1 大 脑 前 动脉 综合 征 ”大 脑 前 动脉 供应 大 脑 皮质 的 
册 脑 给 组 的 扎 血 峡 受 时 间 明 显 延长 。 内 侧面 ,包括 支配 对 侧 小 契 的 运动 和 感 党 皮质、 膀胱 抑制 或 
重 紫 临床 价值 是 指导 临床 治疗 .特别 排尿 中 杠 出 现 对 侧 小 腿 的 次 痪 和 感觉 筷 失 , 因 反 射 性 排 
2 关 攻 少 闻 时间 窗 的 选择 ， 近 年 来 CT .MRI 等 尿 抑 制 的 损害 引起 和 FE 排尿 。 此 综合 征 临床 不 常见 .可 

法 术 村 六 障 带 的 研究 为 临床 治疗 提供 了 瞧 常 有 能 是 因为 大 脑 血 流 主星 流向 大 脑 中 动脉 
2. 大 脑 中 动脉 综合 征 ”在 缺 血 性 脑 血管 府中 大脑 中 


(一 ) 局 灶 性 神经 功能 缺失 症候 群 、 依 照 血管 供 应 的 
神经 解 齐 结构 的 功能 ,我 们 可 以 将 脑 血管 病 分 为 以 下 数 种 
血管 综合 征 。 








min) 水 平 ， 














莲 的 售 起 心 、 
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动脉 病变 最 多 见 。 大 脑 中 动脉 供应 绝 大 部 分 的 大 脑 皮质 
《外 侧面 ) 和 深部 皮质 下 结构 。 大 脑 中 动脉 皮质 支 分 上 侧 分 
支 ,供应 支配 对 侧面 部 、 手 和 手臂 的 运动 感觉 皮质 和 优势 半 






球 的 语 区 (Broca 区 ) :皮质 下 侧 分 支 则 供 应 视 放射 、 
视 皮 质 (黄斑 视力 ) 和 部 分 感 党 皮质 .及 优势 半球 的 
受 区 (Wernicke 区 )。 发 自 近 大 脑 中 动脉 主干 的 豆 状 核 纹 
状 体 动 脉 ( 豆 纹 动脉 ) 则 供应 基底 节 、 内 汇 膝 部 和 后 肢 的 下 








降 运 动 传导 束 (对 侧面 部 、 手 、 手 镶 和 下 上 肢 )。 

大 脑 中 动脉 上 侧 皮质 支 损害 时 .出 现 对 侧面 部 , 手 和 手 
辟 的 偏瘫 及 相应 的 偏 身 的 感觉 缺失 .但 是 不 伴 有 同 向 偏 言 。 
如 损害 优势 半球 .可 以 出 现 Broca 失语 。 单 独 大脑 中 动脉 
下 侧 皮质 支 病变 少见 .导致 对 侧 同 向 偏 盲 .对 侧 肢体 的 图 
形 、 仿 条 和 空间 二 觉 的 摩 碍 ,可 有 疾病 在 认 .胶体 类 认 . 徐 
失 用 、 结 构 失 用 等 显著 的 皮质 感觉 的 损害 特征 。 如 损害 优 
势 半球 ,可 以 出 现 Wernicke 失语 ;如 损害 非 优势 半球 ,临床 
表现 可 出 现 急 性 精神 混乱 状态 。 

大 脑 中 动脉 分 又 处 , 即 分 出 皮质 上 下 侧 支 和 (或 ) 大 脑 
中 动脉 的 病变 ,临床 症状 重 , 合 并 上 、 下 侧 皮 质 支 综合 征 的 
表现 ,往往 面部 、 上 上 肢 亚 于 下 上 肢 .优势 半球 损害 则 完全 性 
失语 。 

大 脑 中 动脉 主干 (发 
床 表现 出 上 整个 供血 区 的 
因 内 诈 受 损 , 上、 下 肢 损害 程度 无 明显 差异 。 

3. 颈 内 动脉 综合 征 ” 颈 内 动脉 来 源 于 颈 总 动脉 ,其 分 
支 除 前 面 讨论 的 大 脑 前 .中 动脉 外 , 尚 发 出 眼 动 脉 供应 视 网 
膜 。 颈 内 动脉 病变 程度 依 侧 支 循环 的 情况 而 定 , 侧 支 循 环 
多 数 是 缓慢 进展 的 动脉 阻塞 而 代 偿 的 结果 。 有 作者 认为 所 
血性 脑 血管 病 中 约 1/5 颅 内 或 颅 外 绒 内 动脉 阻塞 。 近 
15% 病 例 , 颁 内 动脉 的 进行 性 动脉 蜡 样 硬化 阻塞 前 ,有 TIA 
的 先兆 或 同 侧 眼 动脉 缺 血 导致 一 过 性 单眼 黑 虚 。 颈 动脉 朋 
赛 可 以 是 泡 症 状 性 的 。 有 症状 的 颈 动 脉 综合 征 类 似 大 脑 中 
动脉 综合 征 。 

4. 大 脑 后 动脉 综合 征 ” 一 对 大 脑 后 动脉 发 自 基 底 3 
脉 的 尖端 ,供应 枕 叶 皮质 、 显 时 内 侧面 ` 正 脑 和 中 脑 5 
通常 由 于 栓塞 发 生 在 基底 动脉 的 尖端 ,可 以 阻塞 一 侧 或 双 
侧 后 动脉 ,性子 可 崩 解 而 不 出 现 症状 ,或 部 分 的 大 凡 后 动脉 
醒 阳 。 

临床 大 脑 后 动脉 闭塞 导 敏 对 侧 视野 的 同 向 偏 审 , 而 纳 
雯 视力 保存 ( 黄 族 视力 的 耕 叶 皮质 由 中 动脉 和 后 动脉 双重 
供血 )。 大 脑 后 动脉 起 始 自 闭塞 影响 中 玉 上 端 .出现 限 球 运 
动 噶 常 ,包括 重 直 雍 视 麻 疗 、 动 限 神经 怀 疗 、 核 问 性 限 册 麻 
闸 和 人 眼球 重 外 分 离 性 斜视 。 大 脑 后 动脉 闭塞 影 明代 
球 ( 多 数 是 左 侧 ) 枯 时. 特征 性 表现 为 命名 性 失语 、 
(上 无 失守 ) 和 视觉 失 兴 ,视觉 失 认 是 下 于 及 旺 体 损 pr 
广 在 俩 视 皮质 和 左 侧 语言 皮质 的 联系 。 双 倒 大 脑 后 动脉 半 
索引 起 皮质 言 和 因 晤 时 损害 的 记忆 障 任 。 

5. 基底 动脉 综合 征 ” 基 虐 缉 脉 起 所 双人 出 稚 动脉 ( 某 些 









出 豆 状 核 纹 状 体 动脉 前 ?损害 , 临 
租 , 对 侧 偏 身 的 瘫痪 和 感觉 缺失 ， 

























第 四 章 ”急性 脑 血 管 病 


个 体 仅 有 一 支 椎 动 六 ) ,行进 于 脑 干 腹 侧 ,并 于 中 脑 水 平分 
叉 为 大 脑 后 动脉 。 基 底 动 脉 分 支 供 应 枕 叶 、 颈 叶 内 侧面 、 丘 
脑 内 侧 、 内 讲 后 肢 和 整个 脑 干 及 小 脑 。 

基底 动脉 血栓 形成 往往 因为 累及 多 组 分 支 动脉 .临床 
表现 通常 不 一 致 。 如 累及 椎 动 脉 ( 单 侧 或 双 侧 ?其 表现 类 似 
基底 劲 脉 血栓 形成 .在 颈椎 关节 硬化 的 病例 中 :可 以 因 头 部 
转动 导致 一 过 性 椎 动脉 哲 时 性 闵 寄 ,出 现 脑 干 功能 障 但 的 
症状 和 体征 。 另 外 .发 出 椎 动脉 前 的 锁骨 下 动脉 闭塞 
引起 锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 .往往 是 全 身 动脉 础 化 的 一 部 
分 .并 不 提示 椎 基 底 动 脉 的 卒中 。 

发 生 在 基底 动脉 近 端 的 血栓 形成 .影响 脑 桥 彰 侧 部 分 ， 
出 现 单 侧 或 双 侧 滑车 神经 麻 注 ,水平 性 眼球 运动 异常 .并 可 
有 垂直 性 腿 仿 和 眼球 :瞳孔 缩小 而 光 反 射 存在 (下 降 的 
神经 传导 束 损 害 ) . 偏 凌 或 四 上肢 竣 和 午 迷 多 见 。 站 底 动 

































及 综 征 易 混淆 于 脑 干 出 血 .但 临床 CT 或 MRI 可 以 明确 
鉴别 。 


基底 动脉 综合 征 如 ss 和 
侧 ) .临床 出 现 四 肢 次 次 ， 


脑 桥 腹 侧 部 (不 影响 脑 桥 背 
识 完 好 .患者 仅仅 利用 腿 哺 闭 






合 和 垂直 眼球 运 esa 综合 征 。 此 状态 
多 与 从 迷 混淆 , 脑 电 图 可 有 助 于 鉴别 。 






发 生 在 基底 动脉 远 端的 闭塞 
丘脑 和 大 脑 脚 .通常 出 现 特征 性 的 
动 眼神 经 麻痹 , 偏 次 或 四 肢 竣 .临床 称 为 基 
征 . 有 时 与 天 幕 冶 影响 中 脑 的 状况 相 混淆 。 此 类 
于 栓塞 性 病变 。 

6. 椎 -基底 动脉 长 旋 分 支 综合 征 ” 椎 -基底 动脉 长 旋 分 
支 是 小 脑 后 下 动脉 .小脑 前 下 动脉 和 小 脑 上 动脉 ,供应 脑 干 
萌 外 侧 . 包 括 位 于 背 外 侧 的 脑 神经 核 和 进出 小 脑 传 吕 束 的 小 
脑 嘟 。 常 见 的 是 小 蚁 后 下 动脉 闭塞 导致 的 延 获 背 外 侧 综合 
征 (Wallenberg svndrome) ,表现 同 侧 的 小 脑 性 共 济 失调 、 
Homer 征 和 面部 感觉 缺失 ,对 侧 痢 , 洛 眼球 起 闫 ， 
心 呕 吐 , 王 逆 , 吞 咽 困 难 和 构 音 隆 碍 
动脉 闭 ou 者 ,第 见 
同 侧面 部 肌肉 瘫痪 ,注视 麻 注 、 陡 仁和 十 吗 , 无 Horner 征 、 
昵 道 , 香 哨 困 难 和 构 音 订 侍 。 

脑 桥 上 端 外 侧 部 的 损害 多 由 于 小 脑 二 动脉 轩 灾 , 询 床 
表现 相似 小 蚁 前 下 动脉 岂 塞 的 表现 .但 是 无 听 神 竣 损 宕 .而 
出 规 视 动 性 限 球 焉 颗 和 和 眼球 反 侧 ,对 介 出 班 完全 性 感 
觉 陈 得 (包括 触觉、 振动 觉 和 位 置 党 ) 。 

7. 椎 -基底 动脉 旁 中 央 分 支 综合 征 ” 椎 - 基 虐 动脉 党 中 
央 分 支行 径 于 脑 王 腹 侧 至 四 脑 “ 供应 量 二 国内 侧面 . 包 
丘 大 蚁 脚 内 婴 、 感 觉 传 好 通路、 红 核 网 状 冰 构 和 内 人 山 的 脑 
神经 核 " 耻 、 、VL AL 、 

(二 ) 脑 梗死 的 临床 分 型 

1. OCSP(Oxierdshire Communiiy Siroke Proleci) 分 型 
主要 分 为 四 种 次 下 


完全 


影响 中 脑 上 行 网 状 结构 、| 
i: 识 障碍 和 单 侧 或 双 侧 | 
动脉 拓 综 合 | 三、 
情况 多 见 












































处 要 于 (total anterior eireulation infiye 





第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


tion.TACD :大 脑 高 级 功能 障碍 ; 同 侧 视野 损害 ; 同 侧面 部 
或 上 、 下 肢 中 至 少 两 个 部 位 的 运动 和 (或 ) 感 觉 障 碍 ， 

(2) 部 分 前 循环 梗死 (partial anterior circulation in- 
farction,PACD :只 表现 完全 前 循环 中 所 列 三 方面 中 的 两 
项 ,或 只 表现 大 脑 高 级 功能 障碍 ,或 较 腔 隙 性 梗死 中 所 规定 
的 更 局 限 的 (如 局 限于 一 个 肢体 或 面部 和 手 .但 不 是 整个 肢 
体 ) 运 动 /感觉 障碍 ，。 

(3) 后 循环 梗死 (posterior circulation infarction, POCT) 。 

(4) 腔 际 性 脑 梗 死 (lacunar cerebral infarction.LACI) 。 

2. TOAST(Trial of Org 10172 in Acute Stroke Treat- 
ment,1995) 分 型 主要 是 病因 分 型 ,分 为 : 

(1) 心 源 性 脑 栓塞 。 

(2) 大 动脉 颖 样 硬化 性 卒中 。 

(3) 小 动脉 卒中 ( 即 腔 隙 性 脑 梗死 ) 。 

(4) 其 他 原因 引发 的 缺 血性 卒中 。 

(5) 原因 不 明 的 缺 血 性 卒中 。 

(三 ) 特殊 类 型 的 脑 梗死 ”主要 包括 脑 小 血管 病 和 分 
水 岭 梗死 。 

1. 脑 小 血管 病 ” 脑 小 血管 病 (small vessel disease， 
SVD) 是 指 累及 直径 30~~500pm 范围 内 ,没有 侧 支 吻合 的 

解剖 终 来 动脉 ,其 供血 区 域 在 脑 深部 白质 及 脑 干 .临床 表现 


为 骨 息 性 脑 醒 死 .各 种 腔 隙 综合 征 、 血 管 性 认 知 功能 障碍 、 
: 太 号 








| 步 态 异 常 和 老年 情感 障碍 。 影 像 学 表现 为 腑 隙 性 脑 梗死 
灶 、 脑 白质 玖 松 


、 微 出 血 及 血管 周围 间隙 (Virchow-Robin 
组 疾病 。 

主要 的 病因 有 动脉 硬化 、 脑 泻 粉 样 血管 病 、 址 传 相关 性 

和 炎症 或 免疫 介 导 性 血管 炎 以 及 放射 性 血管 病 。 导 

至 动脉 硬化 的 原因 主要 有 高 血压 ,糖尿 病 ,高 龄 。 脑 淀粉 样 

























入 致 淀粉 样 物质 沉积 。 遗传 ( 单 基因 突变 ) 相 关 性 血 
百 : 众 皮质 下 梗死 和 扬 质 脑病 的 常 染色 体 显 性 遗传 


y i ADASIL). 伴 皮质 下 梗死 和 白质 脑病 的 常 染 
济 动 脉 病 (CARASIL) , 常 染色 体 显 性 遗传 
有 白质 脑病 (AD-RVLC), 址 传 性 
(HANAC, 又 称 COLAAI 卒中 
有 (CMELAS) .Fabry 病 ,家族 


milial british dernentia) .2 








病 、 
综合 征 )， 
:英国 型 痢 采 (fa 

型 痢 果 (familial danish 
炎 包 括 :坏死 性 血管 
守备 症 而 管 炎 、 皮 肤 白 细胞 破碎 性 


Sneddon 综 台 














合 征 .Susac 综合 
感染 相关 的 血管 炎 。 放 射 性 





织 病 相关 的 血管 
所 伤 导 和 小 库 管 

2 分水岭 梗死 
指 相 邻 凸 个 血 
皮 微 徐 子 羡 的 恒 死 


儿 





分 水 岭 梗死 (watershcd infarction) 是 
管 供血 区 交 沪 处 区 域 册 于 曾 流 动力 学 异常 或 
分 水 岭 醒 多 约 占有 盎 宰 死 的 
2 重 钞 又 分 为 皮质 型 梗 多 和 皮 质 下 型 梗死 . 大 
相 县. 彤 于 沟 可 发 年 分 水 岭 恒 死 
虱 床 志 现 :1 发病 前 的 状态 或 诱因 有 助 于 对 分 水 岭 便 












和 其 半球 





死 的 判断 。 如 体位 改变 时 、 吃 饭 中 ,运动 中 \ 深 呼吸 或 剧烈 
咳嗽 状态 下 发 病 ;发 病 时 血压 低 ( 用 降 压 药 或 药物 加 量 ` 合 
并 使 用 其 他 药物 加 强 降 压 麻醉 、 心脏 手术 .失血 或 贫血 
等 ) ,如果 合并 血管 狭窄 则 更 容易 诱发 分 水 岭 梗死 。 @@ 特 殊 
的 临床 表现 :如 有 意识 丧失 而 无 局 灶 性 体征 的 梗死 ; 根 脑 综 
合 征 ( 单 侧 一 过 性 黑 此 和 对 侧 肢 体 或 单个 肢体 运动 障碍 ); 
肢体 摇晃 ( 脑 电 图 正常 ); 罕见 的 有 视网膜 间 砍 性 反应 不 良 
(retinal claudication, 强 光照 射 后 短暂 的 失明 》 等 ,由 于 皮质 
受累 多 见 , 故 癫 痢 的 发 病 率 比 普通 脑 梗 死 更 高 。 也 可 出 现 
轻 度 的 半球 性 认 知 功能 障碍 。 








【影像 学 和 实验 室 检 查 】 

检查 内 容 包 括 : 同 TIA。 影 像 学 检查 可 以 发 现 脑 梗死 
的 大 小 .部 位 ,血管 分 布 ,也 可 以 发 现 梗死 后 出 血 。 脑 部 影 
像 学 检查 影响 着 短期 及 长 期 治疗 决策 的 制订 ,如 溶 栓 患者 
的 选择 ,超时 间 徐 溶 栓 患 者 的 选择 和 后 续 抗 栓 药 物 的 选择 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

动脉 硬 北 性 脑 梗死 的 诊断 要 点 是 :可 能 有 前 驱 的 短 
千 脑 钠 血 发 作风 ;四 安 各 休息 时 发 病 者 较 多 ,党 在 展 问 上 本 
后 发 现 症状 ;@ 症 状 常 在 几 小 时 或 较 长 时 间 内 逐渐 加 重 , 呈 
恶化 型 卒中 ;@ 意 识 常 保持 清晰 ,而 偏 次 ,失语 等 局 灶 性 神 
经 功能 缺失 则 比较 明显 ;@ 发 病 年 龄 较 高 ;@@ 常 有 脑 动脉 强 
样 珊 化 和 其 他 其 官 的 示 卫 化 ;名 常 伴 有 高 血 太太 了 疝 

等 ;@CT 排除 出 血 和 占 位 等 病变 ,DWI 高 信号 ,ADC 图 为 
低 信号 。 

鉴别 诊断 ， 

1. 出 血性 卒中 “有 10% 左 右 的 脑 出 血 患 省 发病 类 似 
脑 梗 死 ,但 CT 扫描 能 第 一 pie 
影像 学 检查 。 

2. 颅 内 占 位 性 病变 ”少数 的 脑 肿瘤 、 慢 性 而 膜 下 血肿 
和 脑 月 肿 的 患者 可 以 per 性 神经 功能 缺 
失 , 而 易 与 脑 梗死 相 混 淆 。 

3. 颅 脑 外 伤 es 
头面 部 损伤 。 加 | 患 
尤 应 注意 鉴别 。 

4. 小 血管 病变 与 脱 医 蒜 病 变 的 鉴别 
影像 学 有 相似 之 处 ,但 是 从 危险 因素 、 
征 \ 脑 疹 液 检测 等 多 方面 可 进行 鉴别 。 





两 着 的 临床 和 


发 病 悄 况 .影像 学 特 


【 脑 梗死 的 一 级 和 二 级 预防 】 

卒中 的 危险 因素 分 为 可 控 性 因素 和 不 可 控 性 因素 。 后 
者 主要 包括 年 龄 和 性 别 。 可 控 性 因素 较 多 ,前 十 位 为 :高 血 
压 史 、 缺 乏 体育 锻炼 、 腰 符 比 .apoByapoAl 前 比值 .吸烟 、 饮 
食 不 合理 ,心脏 病变 .抑郁 和 心理 压力 、 精 尿 病 .醒酒 。 

1. 控制 血压 ”正常 血 卜 在 140/90mmHg 以 下 .糖尿 
病 患者 维持 在 130/80mmHg 以 下 








2. 体育 锻炼 ”每 天 不 少 于 30 分 钟 的 运动 。 
3. 控制 体重 ”男性 腰 性 比 小 于 0.9, 女 性 小 于 0.8。 
4. 调节 血脂 ”LDL 控制 在 2. 6mmol/L 以 下 ,合并 糖 


尿 病 、 冠 心病 、 代 谢 综 合 征 、 吸 烟 者 LDL<2. 07mmol/L。 





5. 戒烟 。 
6. 合理 饮食 “控制 摄 盐 量 ,每 日 不 超过 6g, 减 少 饱和 
we 


治 了 心脏 病 控制 心脏 节律 和 心率 ,治疗 心脏 的 原 

8. 心理 干预 和 药物 治疗 ,减轻 抑郁 。 

9. 控制 血糖 ”空腹 控制 在 6.0mmolL 以 下 ,和 餐 后 血 
糙 控 制 在 10.0mmolL 以 下 ， 糖化 血红 蛋白 7.0% 以 下 。 

10. 限制 饮酒 ”男性 每 日 饮酒 小 于 1 瓶 啤酒 或 4 两 红 
酒 、1 nti 女性 减 半 。 

.女性 避免 使 用 口服 避 
代 治 疗 。 

12, 高 同型 半 胱 氮 酸 血 症 患者 口服 维生素 
Bs 和 叶酸 。 

13. 抗 栓 药物 “包括 抗 血小板 药物 阿司匹林 和 抗 凝 药 
物华 法 林 , 有 具体 选择 如 下 : 

(1) 45 岁 及 以 上 的 女性 患者 , 脑 出 血 的 风险 小 . 胃 肠 
道 耐 受 好 者 ,建议 服用 低 剂 其 阿司匹林 .但 其 作用 非常 有 
限 ; 出 于 心肌 梗死 -一 级 预防 的 目的 ,男性 可 以 考虑 服用 低 剂 
量 阿司匹林 ;但 其 不 能 减少 缺 血 性 卒中 的 风险 。 

(2) 非 淤 膜 性 房 申 患者 ,如 年 龄 小 于 65 岁 、 没 有 血管 
危险 因素 ,可 建议 服用 阿司匹林 。 

(3) 非 辩 膜 性 房 是 患者 ,如 年 龄 在 655 一 75 岁 、 没 有 血 
管 危险 因素 ,除非 禁忌 ,建议 服用 阿司匹林 或 口服 抗 凝 剂 
(INR 2.0~3.0)。 

(4) 非 锥 膜 性 房 着 患者 ,如 年 龄 大 于 75 岁 , 或 者 虽 不 
到 75 岁 , 但 有 高 血压 、 左 心室 功能 不 全 、 捷 尿 病 等 危险 因 
共 ,建议 口服 抗 凝 剂 (INR 2.0 一 3.0) 。 

(5) 房 吧 叫 者 ,如 不 能 接受 口服 抗 北齐 ,建议 服用 阿 司 
匹 林 。 

(6) 房 主 患者 ,如 有 机 袜 性 人 工 淤 膜 ,建议 接受 长 期 抗 
凝 。INR 目标 值 因 人 工 游 腊 类 型 不 同 而 异 , 但 不 能 低 于 
2~3。 

(7) 无 症状 性 颈 内 动脉 狭窄 超过 50% 的 患者 .建议 服 
用 低 独 县 阿 司 匹 林 , 以 降低 发 生 血 管事 件 的 风险 。 





孕 药 和 绝经 期 后 的 雌 激 素 替 


了 、 维 生 素 











治疗 。 

(一 ) 院 前 急救 和 处 理 的 原则 ”应 采取 的 措施 :管理 
气 道 . 呼 吸 和 循环 .心脏 监测 、 薛 脉 通道 , 疏 氧 饱和 
度 过 92% 时 ) ,评估 有 无 低 血 糖 、 禁 食 、 预 先 告知 接收 急诊 








第 四 章 ”急性 脑 血 管 病 


室 、 快 速 转运 到 最 近 的 能 治疗 急性 卒中 的 恰当 场所 。 
该 避免 给 予 非 低 血糖 患者 含 糖 液体 、 过 度 降低 血压 、 过 
静脉 输液 。 

(二 ) 快速 诊断 和 评估 首先 :对 疑似 卒中 的 患者 需要 
进行 生命 体征 的 评估 .判断 是 特有 需要 紧急 处 理 的 状况 , 随 
后 ,使 用 NIHSSCNational Institute of Health Stroke Scale) 
评分 呈 表 对 患者 进行 神经 功能 缺损 评估 .并 判断 病情 的 严 
重 程度 和 可 能 的 血管 分 布 ,随后 立即 进行 影像 学 检查 和 和 相 
关 的 实验 室 检 查 。 由 于 溶 栓 治 疗 时 间 窗 窄 .应 争取 60 分 钟 
完成 上 述评 估 、 检 查 以 及 给 予 治疗 。 

(三 ) 治疗 

1. 药物 治疗 

(1) 静脉 溶 栓 治 疗 :公认 的 静脉 洲 栓 治疗 时 间 窗 是 发 
病 4.5 小 时 内 。 重 组 组 织 型 纤 } di (riPA. 
0. 9mg/kg 体重 .最 大 剂量 90mg) 进 
改善 患者 预后 ,治疗 开始 越 早 ， 旷 了 
者 应 收入 卒中 单元 监护 ; 溶 栓 治 
6% 左 右 。 

(2) 动脉 洲 栓 治疗 :针对 颅 内 主要 供血 动脉 的 闭塞 ( 颅 
内 颈 内 动脉 主干 、 大 脑 中 动脉 主干 )、 神 经 功能 缺损 严重 
























cit 


(NIHSS 评分 宇 10 分 ) 症状 出 现 小 于 6 小 时 .未 能 进行 静 [= 二 一 - 





脉 溶 栓 的 卒中 患者 进行 动脉 rtPA 浴 
是 不 能 妨碍 时 间 窗 内 的 静脉 溶 栓 治疗 。 

(3) 抗 血小板 治疗 :对 于 不 能 溶 栓 的 患者 , 均 建 议 给 予 
抗 血 小 板 治疗 ,临床 指南 推荐 使 用 阿司匹林 。 近 期 发 生 缺 
血性 辛 中 的 患者 ,不 建议 联合 使 用 气 吡 格雷 和 阿司匹林 .但 
有 特定 指 征 ( 例 如 不 稳定 型 心绞痛 ,无 Q 波 心肌 梗死 或 近 
期 支架 植 人 术 ) 者 例外 ;治疗 应 持续 到 事件 发 生 后 9 个 月 
应 用 抗 血 小 板 治疗 仍 发 生 卒 中 的 患者 ,建议 重新 评价 其 病 
理 生 理学 和 危险 因素 

阿 梧 史 林 汕 姥 昌 为 300mg ,维持 最 50 一 300mg d .大 
剂量 (六 150mg;'d) 长 期 使 用 不 良 反应 增加 。 胃 部 疾病 患者 
应 同时 使 用 质子 聚 抑制 剂 。 
(4) 扩容 治疗 : 血 流 动 力学 性 机 制 所 致 阅 和 梗死 应 售 有 
有 二 i es a 
尚 术 CCEA) 以 


SA 
治 为 






< 
可 能 有 益 ,但 | 外 2; 

rz 

让 












(5) 神经 保护 剂 的 应 用 :神经 保护 治疗 针对 的 
可 伤 级 联 反应 的 各 个 环节 。 俱 目前 为 止 没 
效 的 神经 保护 剂 .联合 溶 栓 治 疗 和 神经 借 志 
的 前 基 。 

2. 介入 和 手术 治疗 

(1) 闯 动脉 内 腊 测 脱 术 和 支架 介入 术 .TIA 和 亭 中 发 
作 后 .如 果 发 现 开 动 脉 和 颅 内 动脉 效 罕 .可 以 行 
剥离 术 (CEA)、 血 成 彩 和 支架 术 LCAS) 演 疗 。 
该 根据 
不 同 的 狂 窜 程度 等 关 素 


入 缺 血 
了 公然 有 








治疗 具有 一 定 









i 动脉 内 腑 
冯 先 .RW 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


如) et 装 


























灾 的 限制， 目前 de 秽 治 疗 。 
3. 综合 治疗 
(1) 体位 3 
稳定 契 后 殉 
(2) 营养 和 补液 : 所 有 加 者 均 需 进行 大 水 试验 了 解 和 
咽 功 能 。 乡 数 患 者 最 初 需 接受 静脉 输液 治疗 ， Ee 应 
置信 氏家 管 或 经 内 十 二 指 肠 管 ,以 提供 营 养 及 药物 。 
内 镜 下 下 因 造 瘘 (PEG) 置 管 常用 于 条 要 大同 通过 管道 











喂养 的 患者 。 
(3) 感 雪 的 控制 和 预防 :肺炎 和 泌尿 道 炎 症 是 常见 的 





并 发 症 .严重 的 卒中 患者 可 能 需要 预防 性 应 用 抗生素 。 

(4) 深 静 脉 血栓 形成 及 肺 栓 塞 :卒中 后 大 约 10 兴 的 最 
肺 栓塞 的 栓 子 通常 来 源 于 下 肢 静 脉 血栓 .不 
患者 及 严重 卒中 的 老年 人 发 生 深 静 脉 血栓 的 风险 
a . [ 肪 措施 包括 早期 舌 动 .使 用 抗 栓 药物 以 及 使 用 外 
人 皮下 注射， Os 站 六 



















dp 4~10 ri 自 1 动 下 降 .应 根据 不 的 卒 
中 亚 2 泽 
2) 高 血 奈 急症 该 使 用 降 
压 治疗 .并 岂 血 压 变 化 。 全 高 血 压 脑 病 : 凶 高 血压 肾 
血 庄 性 心力 误 竟 /心肌 梗死 ;人 主动 肪 天 层 ;@ 先 兆 
名 及 出 血 收 缩 压 二 180mmHg; 
3) 淤 性 患者 的 血压 管理 :在 洲 检 之前, 趾 者 的 血压 要 
和 182 110mmHg, 如 时 不 能 达到 这 个 指标 或 不 能 进行 溶 
了 ,游人 愉 后 24 小 时 内 . 血 谎 要 保持 在 180， 105mmHg 





















- 上 是 痢 血 压 - 二 220 l120mmllg 
全 PE 洽 闻 ,及 发 病 最 初 24 小 时 内 .而 压 的 下 降 新 度 


于 怀疑 为 血 流动 力学 性 卒中 或 双 侧 














2) 和 低 血 卜 的 处 轨 
使 用 生理 盐水 纠正 低 
(6) 血 午 





自 容 让 并 改 语 心律 
二 当 血 祖 一 1ommol 1 讨 . 宙 应 用 和 给 注 


re 下 岳 


















的 一 个 应 流 友 部。 
首 个 如 小 虹 





















-24X 稍 移入 输 注 
: 张 急性 其 尽早 开始 降 脂 涌 疗 - 记 鞍 








人 心肌 炎 、 红 斑 


是 因为 动脉 弦 样 硬化 斑 块 脱落 或 省 动脉 绪 样 硬化 性 血管 锋 
窗 导 致 TIA 或 卒中 发 作者 ,应 用 他 汀 类 药物 对 稳定 斑 块 、 
减轻 血管 狭 罕有 益 。 
4. 恶性 脑 梗死 的 手术 治疗 ”对 于 引起 颅 内 压 升 高 和 

脑 干 受 压 的 恶性 脑 梗死 可 以 选择 半 侧 顺 骨 切除 术 及 切除 颈 
叶 的 硬 脑 膜 切 除 术 。 症 状 没有 改善 的 年 轻 患 者 震 要 进行 额 
外 的 手术 , 即 切除 部 分 额 叶 或 矣 叶 的 卒中 脑 组 织 的 "切除 
术 ”。 上 述 减 压 术 的 时 机 和 指 征 仍然 不 清楚 。 脑 室内 导管 
引流 脑 瑚 液 快速 降低 颅 内 压 、 枕 骨 下 颇 骨 切除 术 可 缓解 小 
脑 硬 死 导 致 的 脑 积 水 及 脑 干 受 压 。 
检 
由 于 异常 的 物体 (固体 ,液体 ,气体 ) 沿 血液 循环 进入 脑 
动脉 或 供应 脑 的 颈 部 动脉 ,造成 血 流 阻塞 而 产生 脑 梗死 , 称 
为 脑 栓塞 (cerebral embolism) , 亦 届 于 缺 血 性 卒中 。 脑 栓 
EE 约 占 座 中 发 病 率 的 10% 一 15 外 。273 的 复发 均 发 生 在 第 
一 次 发 病 后 的 1 年 之 内 ， 





塞 





【病因 和 病理 】 
脑 栓 塞 的 栓 子 来 源 可 分 为 心 源 性 、 非 心 源 性 ,来 源 不 明 
性 三 大 类 。 


1. 心 源 性 栓 子 是 脑 栓塞 的 最 常见 原因 。 
(DD 风湿 性 心脏 病 : 慢 性 风湿 性 心脏 病 件 
特别 是 伴 有 房 申 时 . 极 易 导 致 胶 栓 塞 .不 管 有 无 临床 表 3 
脑 部 病理 检 在 发 现 有 脑 人 
(2) 韭 注 腊 性 心 
ee 












斋 动 : 随 着 人 口 老龄 化 的 发 展 和 人 生 
pg ee 而 
寄 的 
en 结果 ey 中 i 年 龄 之 
病 率 为 0.74%, 美 国 50 岁 以 上 人 们 ， 
。 房产 中 者 发 生 卒中 的 风险 增加 
4~5 售 ， 中 13 A 从 29 079 例 的 30 岁 以 上 上 foi 
调 在 发现, 房 颜 起 
者 的 5 和 (后 着 仅 为 2 28 兴 。) ,用 随 年 史册 加 
渐 增 加 ， 
人 3) 恬 肌 梗死 :心肌 醒 多 可 使 心 内 晓 变 质 ,以 敏 血 小 板 
可 笑 附 在 上 面 形 成 血栓 。 心 肌 杨 死 范围 起 大 ,血栓 形成 儿 
蕊 大 。 心 肌 梗死 后 第 4~20 天 内 吻 发 生 周 疾 血管 ( 脑 、 
宇 、 蝗 ,有 体 等 ) 栓 蹇 ,此 后 发 生 的 脑 栓 蹇 .与 脑 动脉 夺 化 性 
及 入 死人 不 易 鉴 别 
(4) 亚 急 性 细菌 性 心 内 膜 炎 
一 贞 在 风 





主要 病因 。 
岁 的 人 






















: 亚 急 性 细菌 性 心 内 膜 炎 
容 或 先天 性 :心腹 病 的 基础 上 发 人生。 
员 a 2 3 板 、 ee a 红 细 









韭 细 获 性 心 内 有 








坟 萎 疮 





过 程 失 常 有 关 。 

(5) 其 他 :近代 心脏 手术 的 发 展 ,也 增添 了 一 部 分 心 源 
性 脑 栓 塞 的 发 病 。 罕 见 的 原 发 心脏 肿瘤 如 黏液 瘤 ,肉瘤 引 
起 脑 栓塞 也 偶 有 报道 。 

2. 非 心 源 性 脑 栓塞 ”由 于 心脏 以 外 来 源 的 栓 子 造成 
脑 栓塞 较 心 源 性 要 少 得 多 。 反 常 脑 栓塞 是 体循环 静脉 内 循 
行 的 栓 子 ,由 于 心 隔 缺损 ,可 不 经 肺 循环 直接 穿 过 卵 圆 孔 或 
室 问 孔 到 达 体 循环 的 动脉 内 而 造成 脑 栓塞 。 气 栓塞 可 发 生 
于 胸 外 科 手 术 、 潜 水 员 或 高 空 飞行 员 . 气 胸 . 气 腹 、 绒 薪 脉 或 
便 洽 膜 外 注 脉 损伤 、 肾 周围 充气 、 右 心 导管 、 剧 烈 咳 嗽 等 各 








种 情况 。 洪 水 员 或 高 空 飞行 员 所 发 生 的 气 栓塞 又 称 减 压 
病 , 减 压 病 主要 由 于 大 et 车 的 减低 以 致 体内 氮气 
释放 而 造成 气 栓塞 。 脂 肪 栓塞 见于 长 骨 骨 折 与 长 骨 手 术 、 
油 剂 注射 等 。 


3. 来 源 不 明 的 脑 栓塞 ”有 的 脑 栓塞 虽 
未 能 找到 栓 子 来 源 。 


经 仔细 检查 也 


【临床 表现 】 

脑 栓 窒 的 起 病 年 龄 不 一 。 起 病 极 急骤 ,大 多 数 并 无 任 
何 前 驱 症 状 。 起 病 后 常 于 数秒 钟 或 很 短 时 间 内 发 展 到 高 
峰 。 个 别 患者 可 在 数 天 内 呈 阶 梯 式 进行 性 恶化 , 系 由 反复 
err 脑 栓 宠 可 仅 发 生 在 单一 动脉 .也 可 广泛 多 发 , 因 

临床 表现 不 一 。 除 颈 内 动脉 栓塞 外 患者 一 般 并 不 医 迷 。 

di 可 在 起 病 时 有 短暂 的 意识 模糊 、 头 痛 或 抽 摘 。 
因 恰 赛 约 4/5 发 生 在 脑 底 动 脉 环 前 半 部 的 分 布 区 .因而 临 
床 表现 是 面 次 、 上 层 单 玫 、 偏 将、 失语、 局 灶 性 抽 拉 等 颈 内 动 
脉 ,大 脑 中 动脉 系统 病变 的 表现 。 偏 次 也 以 面 和 上 肢 为 重 ， 
下 肢 相 对 较 径 。 感 党 和 视觉 可 能 有 轻 度 影响 。 抽 扩大 多 数 
为 局 限 性 ,如 为 全 身 性 大 发 作 . 则 提示 栓塞 范围 广泛 ,病情 
较 重 。1/5 的 脑 栓 塞 发 生 在 脑 底 动 脉 环 的 后 半 部 的 分 布 


区 ,可 出 现 椎 - 基 动脉 系统 病变 的 表现 。 









过 询问 有 关心 脏 病 . 骨 折 、 气 胸 等 栓 子 发 源 的 病史 。 患 
有 血栓 性 脉 管 炎 或 肺 栓塞 而 突然 发 生 偏瘫 者 需 考 虑 脑 反常 
栓塞 的 可 能 。 老 年 人 常 忠 有 动脉 弹 样 硬化 而 使 脑 栓塞 的 诊 
断 增 加 了 困难 。 ri ited 
赛 的 存在 有 助 于 脑 栓 塞 的 诊断 。 心 电 图 的 异常 有 诊断 参 : 
or he re goereveietracnay 
:而 了 解 心脏 的 节律 和 心跳 频率 ,并 进一步 进行 心脏 超 吉 


全 
检查 ,了 解 久 膜 情况 .有 无 心脏 附 壁 血 栓 等 。 怀 


















疑 卵 轩 孔 未 
闭 的 患者 ,还 应 该 进行 经 食管 的 心脏 超 声 检 查 。 亚 急性 细 





菌 性 心 内 膜 炎 伴 发 蚁 栓塞 和 发 生 感 染 性 动脉 瘤 破 裂 时 .可 
表现 为 蛛网 膜 下 腔 出 血 或 脑 内 出 血 。 影像 学 检查 对 明确 脑 
栓塞 性 梗死 的 部 位 、 范 围 , 数 目 和 是 否 伴 有 出 血 有 决定 性 

过 尺 。 





第 四 章 ”急性 脑 血管 病 


【 房 颤 患者 的 评估 】 

临床 评估 包括 : 房 额 的 类 型 ,病情 的 严重 程度 (European 
Heart Rhythm Association, EHRA 评分 )、 相 关 的 心脏 疾病 、 
患者 年 龄 和 大 体 情 况 、 心 功能 状况 以 及 可 能 发 生 的 变化 、 短 
期 和 长 期 治疗 目标 .药物 治疗 和 非 药 物 治疗 的 选择 、 血 栓 栓 
塞 的 风险 评估 。 

房 颜 患者 栓塞 风险 分 层 的 评分 方法 主要 是 CHADS。 
和 CHA:DS,-VASc。 见 表 23-4-3。 








表 23-4-3 ”CHADS: 和 CHA:z DS: -VASc 评分 





CHADS,; CHA;DS,- 
a (分 ) ”VASc( 分 ) 
慢性 心 误 / 左 心 功能 障碍 (cardiac 
failure) 
高 血压 (hypertension) 于 1 
年 龄 之 75 岁 (age) 4 
窒 尿 病 (diabetes) 1 于 
卒中 /TIA/ 血 栓 栓 塞 史 (stroke) 2 名 
血管 疾病 (心肌 梗死 .周围 动脉 1 
疾病 、 动 脉 杂 音 ) (vascular dis- 
ease) 
年 龄 65 一 74 岁 (age) 1 
女性 (sex category) 1 
-天生 全 -二 一， 


如 果 CHADS: 或 CHA: DS:-VASc 评分 六 2 分 就 索要 
口服 抗 凝 治 疗 。 患 者 在 口服 抗 凝 治疗 之 前 .还 应 该 评 佑 出 
血 的 风险 .用 HAS-BLED 评分 进行 评估 ,. 见 表 23-4-4 

表 23-4-4 HAS-BLED 评分 

















临床 特征 评分 (分 ) 
高 血压 Chypertension) 1 
异常 的 肝 肾 功能 (abnormal liver 1 或 2 
or renal function) (每 个 1 分 ) 
共 中 (stroke) 和 
出 血 (bleceding) 
INR 不 积 定 (abile INR) ‘ 
A er age>65y) 1 
药物 或 滥用 (drug or 1 或 2 
alcohol) (每 个 1 分 ) 
最 而 得 分 9 








注 : 高 血压 :收缩 压 >>160nmHg: 异 常 肝 功 能 :有 局 性 肝病 或 生 
AST 或 ALT3 信 以 上 请 
200pmol L: 有 
贫血 种 者 . INR 下 
习 抗 血小板 制剂、 




















第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


分 数 宇 3 分 提示 出 血 风险 较 高 ,需要 谨慎 进行 药物 


商 栓 塞 其 治疗 原则 上 与 动脉 硬化 性 脑 梗 死相 同 ,可 参 
阅 。 值 得 提出 的 是 ,尽管 普遍 认为 房 语 患者 溶 栓 的 效果 不 
如 动脉 硬化 性 脑 梗死 ,但 是 多 数 患者 仍 可 从 溶 恰 治疗 中 获 
益 。 因 此 , 房 阁 并 非 溶 栓 的 禁忌 证 。 如 果 患 者 在 使 用 华 法 
林 等 口服 抗 泌 药 治疗 ,溶性 前 的 INR 应 小 于 1. 5。 

由 于 风湿 性 二 尖 辩 病变 等 心 源 性 脑 栓 塞 的 梗死 区 极 易 
出 血 , 故 抗 凝 治疗 必须 卦 用。 即使 使 用 也 应 待 急性 期 (例如 
5 一 天) 过 后 较 宜 。 近 来 ,有 人 主张 即刻 用 抗 凝 治疗 以 防 
止 脑 栓 蹇 的 反复 发 生 。 特 别 是 急性 发 作 的 TIA, 在 发 展 成 
脑 醒 死 前 ,应 尽早 实行 抗 凝 治疗 。 如 果 患 者 脑 醒 死 面积 小 ， 
且 有 进展 趋势 ,也 应 该 尽早 进 行 抗 凝 治疗 ;而 一 旦 发 生 大 面 
积 的 完全 栓塞 , 则 在 病情 稳定 2 周 后 .开始 搞 尝 治疗 。 如 果 
CT 或 MRI 发 现房 闫 患者 已 经 存在 静 息 性 脑 梗死 -也 应 尽 
时 开始 抗 凝 治疗 。 但 脑 成 像 检查 提示 出 血 或 蛛网 膜 下 腔 出 
血 者 、 由 亚 急 性 细菌 性 心 内 膜 炎 并 发 脑 栓塞 者 . 均 禁 忌 用 搞 
凝 治 疗 。 房 烟 治 疗 除 抗 沁 外 ,还 应 该 进行 心脏 节律 和 心率 





























-| 的 控制 ,并 治疗 导致 房 额 的 原 发 病 。 





者 从中 的 二 级 预防 应 恨 据 
匹 林 或 口服 抗 凝 剂 。 具 体 参 阅 脑 梗死 章节 。 

近 些 年 ,替代 华 法 林 的 新 型 口服 抗 凝 剂 逐一 问世 ,代表 
性 的 有 阿 哌 沙 班 Capixaban) 、 达 比 加 群 (dabigatran) 和 利 伐 
沙 班 (rivaroxaban) 。Xa 因子 抑制 剂 - 阿 哌 沙 班 凭借 ARIS- 
TOTLE 和 AVERRORS 两 个 大 型 临床 试验 的 良好 结果 获 
得 房 申 抗 凝 治疗 的 适应 证 。ARISTOTLE 结果 显示 .无论 
预防 血栓 还 是 减少 出 血 事件 方面 ,2.5~5mg 每 日 两 次 的 
阿 哌 沙 班 均 优 于 华 法 林 。AVERRORS 显示 ,不 适合 使 用 
华 法 林 的 房客 患者 , 阿 哌 沙 班 的 效果 要 优 于 阿司匹林 。 
KE LY 结果 显示 ,凝血 酶 的 直接 抑制 剂 - 达 比 加 烙 150mg 
每 中 两 次 ,预防 血栓 的 效果 优 于 华 法 林 , 出 血 风险 相似 ; 
lomg 每 日 师 次 达 比 加 群 预防 血栓 事件 的 效果 同 华 法 林 ， 
但 出 血 碱 少 20 兴 。 新 型 口服 抗 泊 剂 的 优势 在 于 .其 受 食物 
和 药物 的 影响 较 小 ,不 需要 常规 监测 凝血 指标 , 服 上 j 更 为 方 
蝎 。 但 由 于 使 用 时 间 尚 短 , 其 潜在 的 不 良 反 应 可 能 尚未 组 
现 .而 几 费 用 绞 高 。 目 前 已 有 病例 报道 ,使 用 新 型 口服 抗 凝 
剂 的 患者 在 外 伤 后 出 血 的 治疗 中 .由 于 缺乏 有 效 的 对 抗 药 
物 , 窑 易 出 现 创 伤 后 的 严重 出 血 而 导 敏 患 者 死亡 。 所 以 ,在 

- 投 时 间 内 , 华 法 林 仍 是 口服 抗 凝 治疗 的 主要 药物 。 

关于 上 脂肪 从 器 , 有 人 主张 应 用 小 剂量 肝 迷 注射 .如 10 一 
mg 每 隐 6 一 8 小 时 一 次 , 丰 旋 糖 央 40 以 及 一 氧化 碳 混 
合 气 体 吸 入 等 扩张 血管 也 有 作用 。5 光 矶 酸 复 钠 注 射 液 
250ml 陷 脉 滴 注 .每 旧 随 次 ,有 助 于 脂肪 颗粒 芍 深 解 。 气 栓 

恬 引 起 的 蚁 徐 塞 治疗 基本 相仿 
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第 三 节 ”出 血性 脑 血 管 病 


一 、 脑 出 评 
董 强 
脑 出 血 (intracerebral hemorrhage,ICH) 分 外 伤 性 和 非 
外 伤 性 两 种 ,后 者 又 称 原 发 性 或 自发 性 脑 出 血 , 系 颅 内 或 全 


身 疾病 引起 脑 实质 内 出 血 。 高 血压 性 脑 出 血 最 常见 , 占 总 
数 的 40% ~50%。 


丁 宏 央 





【流行 病 学 】 

ICH 占 所 有 脑 洽 中 的 10 外 一 17 嗓 ,30 天 的 死亡 率 取决 
于 出 血 的 部 位 和 大 小 。 发 病 1 个 月 内 死亡 率 35% 一 52%， 
在 6 个 月 内 功能 恢复 ,生活 独立 的 患者 仅 有 20 中。 发 病 30 
大 内 死亡 的 独立 预测 因素 有 ;出 血 的 大 小 .GCS、 年 龄 之 80 
岁 ,落下 出 血 以 及 合并 脑室 内 出 血 。 


〖 病 因 和 危险 因素 】 
| 及 ; 血 病因 ;80%~85% 是 原 发 性 出 血 , 原 发 性 脑 出 血 
的 病因 30 兴 是 高 血 讨 ,30 多 是 淀粉 样 变 。 继 发 性 脑 出 血 的 
: 动 脉 交 “AVM 口服 抗 凝 药 、 抗 血小板 、 血 液 疾病 、 
| 肿瘤 、 外 伤 、 血 管 炎 、 烟 雾 病 .静脉 密 血 栓 形 成 . 子 
独子 富 内 膜 异 位 症 。 

危险 因素 :高 血压 、 年 龄 .遗传 ,吸烟 饮酒、 胆 团 醇 水 平 
过 低 基于 人 人 11 学 的 研究 发 现 , 高 胆 闫 醇 者 发 生 脑 出 血 的 














危险 低 ,但 是 他 汀 类 药物 治疗 并 未 增加 出 血 的 风险 。 


病理 和 病理 生理 】 

高 血压 性 脑 出 血 好 发 于 大 脑 半 球 深部 的 基底 节 , 约 占 
脑 出 血 的 2/3, 其 中 最 多 见 为 壳 核 ( 占 总 数 的 44%) ,其 次 依 
次 为 大 脑 皮质 下 或 脑 叶 (15%) ,丘脑 (13%)、 脑 桥 (9%) ,小 
脑 (9%) 等 。 大 脑 皮质 下 和 壳 核 出 血 ,患者 耐 受 且 较 大 , 血 
肿 扩 可 达 50~~60ml 以 上 ,丘脑 、 脑 桥 和 小 脑 出 血 早期 即 引 
起 较 严 重 神经 功能 障碍 。 脑 实质 内 出 血 量 大 时 ,可 沿 神经 
纤维 向 四 周 扩散 ,侵入 内 讨 、 丘 脑 、 脑 干 ,可 破 入 脑室 或 蛛网 
膜 下 腔 。 血 肿 可 引 过 脑室 受 压 或 移 位 ,发 生 脑 疝 。 脑 淀粉 
样 血管 病 脑 出 血 多 发 生 于 脑 叶 , 且 多 发 ,以 顶 叶 多 见 ,基底 
节 、 脑 干 和 小 脑 少见 。 发 病 48 小 时 内 是 血肿 扩大 的 最 危险 
时 段 , 随 着 时 间 的 发 展 ,其 发 生 率 逐 渐 下 降 。 


【临床 表现 】 

及 出 血 起 病 突然 , 常 无 先兆 。 常 见 诱发 因素 有 情绪 波 
动 、 体 力 劳动 . 饭 后 酒 后 、 性 生活 、 用 力 屏 便 和 气候 变化 等 
患者 常 突 感 头 痛 、 头 胀 , 随 之 呕吐 ,可 很 快 出 现 意识 和 神经 
功能 障碍 ,并 进行 性 加 重 。 脑 叶 出 血 者 常 表现 为 交 痛 。 发 
病 时 血压 常 明显 升 高 。 不 同 出 血 部 位 的 临床 表现 如 下 : 

1. 基底 节 出 血 ” 偏 症 或 经 偏瘫 、 偏 身 感觉 障碍 和 同 向 
性 偏 盲 (“三 偏 ") , 均 发 生 于 出 血 灶 的 对 侧 。 随 着 出 血 量 增 
多 ,患者 意识 障碍 加 重 ,并 出 现 颅 内 压 增高 症状 ,甚至 小 脑 
还 裂孔 下 冶 , 导 致 呼吸 和 循环 衰竭 而 死亡 。 

2. 脑 叶 出 血 ” 头痛 明 显 。 如 出 血 位 于 脑 中 央 区 ,有 偏 
次 \ 偏 身 感觉 障碍 ,特别 是 辨别 觉 衫 失 。 如 出 血 在 枕 项 叶 ， 
可 有 同 向 偏 言 。 如 发 生 在 额 叶 ,可 有 强 握 \ 吸 唤 反 射 ,排尿 
困难 ,淡漠 和 反应 迟钝 。 如 有 抽 摘 允 为 局 烤 性 并 限于 偏 闪 
侧 。 优 势 半球 出 血 者 尚 有 失语 、 失 读 , 记 忆 力 减退 和 肢体 失 
































3. 丘脑 出 血 ”临床 表现 似 过 核 出 血 ,但 有 双眼 垂直 方 
向 活动 障碍 或 双眼 同 向 上 或 向 下 凝视 ,瞳孔 缩小 。 患 者 长 
期 处 于 呆滞 状态 。 如 血肿 阻塞 第 三 脑室 ,可 出 现 颅 内 压 增 
高 症状 和 脑 积 水 。 
4. 脑 桥 出 血 ”发 病 后 患者 很 快 进入 昏迷 状态 。 出 血 
常 先 自 一 侧 脑 桥 开 始 , 表 现 出 血 侧面 肉 和 对 侧 肢体 迟缓 性 
偏瘫 (交叉 性 瘫痪 )。 头 和 双眼 转向 非 出 血 侧 , 呈 "凝视 竣 
肢 ” 状 。 出 血 扩大 并 波及 两 侧 脑 桥 ， 因由 现 没 侧面 六 和 四 小 
凑 痪 。 后 者 多 为 退 组 性 ,少数 为 痉 呈 去 脑 强直 , 双 侧 
病理 征 阳 性 ,眼球 自主 活动 消失 ， 为 针尖 对 区 放 
迟钝 或 消失 ,此 征 见 于 1/3 患者 ,为 脑 桥 出 
由 于 脑 桥 内 交感 神经 受 损 所 黎 。 持 续 商 才 
乃 因 出 血 阻 断 丘脑 下 部 对 体温 的 调节 。 由 于 脑 于 
2 RT 人 收 大 。 

















升 或 突然 下 降 , 均 示 病 情 危重 。 
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5. 小 脑 出 血 ”大 多 数 患 者 有 头痛 、 肪 尝 、 呕 吐 , 伴 共 济 
失调 ,站 立时 向 患 侧 倾倒 , 患 侧 肢体 不 灵活 ,但 无 偏 次 .无 失 
语 ,有 构 音 障碍 。 人 少数 患者 发 病 迅 速 .短期 内 昏迷 .出现 脑 
于 受 压 征 、 腿 肌 麻 阁 和 小 脑 扁桃 体 下 疝 或 急性 脑 积 水 表现 。 

6. 脑室 出 血 可 是 实质 性 出 血 破 入 脑室 ,也 可 以 是 单 
纯 脑 室 出 血 。 病 情 多 危重 , 常 在 发 病 后 1 一 2 小 时 内 进入 竺 
迷 , 出 现 四 肢 抽 搞 或 瘫痪 , 双 侧 病理 征 阳性 。 可 有 脑膜 刺激 
征 、 多 汗 \ 呕 吐 ` 去 脑 强直 。 呼 吸 深沉 带 自 声 , 后 转 为 不 规 
则 。 脉 搏 也 由 缓慢 有 力 转 为 细 速 和 不 规则 。 血 压 不 稳定 ， 
如 血压 下 降 、 体 温 升 高 则 多 示 预 后 不 良 。 











【实验 室 检 查 】 

1. 脑 脊 液 “由 于 脑 出 血 患 者 多 有 颅 内 压 增高 ,如 临床 
诊断 明确 , 则 不 应 作 腰 椎 穿刺 和 脑 疹 液 检查 ,以 防 脑 疝 。 

2. 血 \ 尿 常规 和 生化 检测 ”常见 白细胞 增高 ,血糖 升 
高 等 应 激 改变 。 生 化 检查 有 助 于 病因 的 发 现 和 治疗 过 程 中 
并 发 症 的 观察。 


【影像 学 检查 】 

1. 头 部 CT CT 是 本 病 的 主要 诊断 方法 , 它 能 区 分 脑 
出 血 和 脑 梗死 ,有 助 于 脑 出 血 病因 的 鉴别 诊断 ,有 利于 治疗 g 
方案 的 制订 、 预 后 判断 和 病情 发 展 的 随访 。 血 肿 量 的 计算 
见 下 : 

(1) 多 田 公 
宽 X 层 面 数 。 

(2) 简易 计算 法 (单位 ml) :血肿 量 二 1/2X 长 X 宽 X 
层面 数 。 

2. 头 部 MRI SWI 和 Ts 加 权 梯 度 回 波 成 像 对 脑 出 
的 诊断 十 分 敏感 ,可 代替 CT 检查 。 但 普通 MRI 发 现 新 鲜 
出 血 的 敏感 性 低 ,检查 费时 , 故 其 对 急性 脑 出 血 的 诊断 作用 
不 如 CT。 

3. 脑 血 管 造影 ” 脑 血 管 造影 可 用 于 排除 脑 动脉 瘤 、 
AVM 等 引起 的 自发 性 脑 出 血 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
有 高 血压 的 中 老年 人 .突然 剧烈 头痛 呕吐 、 偏 潍 伴 J 
座 升 高 , 均 应 高 度 怀疑 本 病 ,CT 或 MRI 可 帮助 确定 诊断 ， 
需要 鉴别 的 是 除 高 血压 以 外 的 蚁 出 血 的 原 内 ， 
1. 脑 动脉 癌 和 血管 畸形 ”虽然 脑 动脉 瘤 人 破裂 主 妆 引起 
蛛网 膜 下 腔 出 血 , 但 是 当 动脉 净 实质 内 时 . 则 可 引起 
脑 实质 内 出 血 。 对 可 疑 的 患者 应 作 CTA 或 DSA 检查 。 
叶 出 血 、 伴 发 冲 痢 的 患者 .应 怀疑 AVM .特别 是 青少年 古 
2. 烟雾 病 ” 较 少见 的 脑 血 管 病 , 血 管 造影 发 现 对 称 性 
融 内 动脉 末端 ,MCA 和 ACA 起 始 段 狭窄 健 脑 底 毛 细 血 管 
网 形成 。 儿 童 可 不 对 称 。DSA 是 确诊 的 主要 方法 。 
3. 血液 病 如 自 血 病 . 血 友 病 、 血 小 板 减少 紫 阁 、 红 引 
胞 增多 症 、 镰 状 细 胞 病 等 仔细 询问 病 忠 .进行 有 关 化 好 
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\ 式 计算 法 (单位 mbD ;血肿 基 一 /6X 长 X 
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检查 ,不 难 作出 鉴别 诊断 。 


【防治 

脑 出 血 处 理 的 关键 在 “ 防 患 于 未 然 ”, 其 中 控制 高 血压 
是 顶 防 的 核心 。 对 已 发 生 脑 出 血 者 , 脑 出 血 治疗 的 目标 是 
控制 增高 的 颅 内 压 防止 脑 疝 形成 ;控制 血压 防止 血肿 扩大 
并 保证 脑 灌注 ;治疗 各 种 并 发 症 和 合并 症 ; 尽早 康复 减轻 











1 内 科 治疗 | 

GD 卧床 休息 , 头 位 抬 高 20"~30”: 低 血 容量 者 不 适合 
此 措施 。 ei 

(2) 控制 血压 :血压 过 高 可 加 重 脑 水 肿 ,诱发 再 出 血 。 
血压 降低 的 程度 应 根据 每 个 患者 的 具体 情况 而 定 ,原则 上 
应 逐渐 降 到 脑 出 血 前 原 有 的 水 平 或 150/90mmHg(20/ 


12kPa) 左 右 。 如 果 和 舒张 压 二 180mmHg 或 平均 动脉 压 > 
130mmHg, 要 考虑 静脉 给 药 ( 表 23-4-5)。 








表 23-4-5 脑 出 血 患者 控制 血压 可 以 考虑 的 静脉 用 药 








药物 静脉 推 注 剂量 持续 输 注 剂量 
拉 贝 治 尔 每 15 分钟 5~20mg 2mg/min( 最 大 300mg/d) 
尼 卡 地 平 NA Bi 
艾 司 洛 尔 静脉 推 注 负荷 量 250pg/kg 25~300pg/ (kg * min) 
依 那 普 利 每 小 时 静脉 推 注 1. 25~5mg* NA 
肛 屈 哄 每 30 分 钟 廊 脉 推广 5 一 20mg 1.5~5pg/(kg* min) 
俏 普 钠 NA 0.1 一 10kg/(kg * min) 
硝酸 甘油 NA 20~400pg/min 





注 :NA: 不 适用 ; :因为 有 可 能 突然 血压 降低 , 依 那 普 利 的 首次 试验 剂 世 应 为 0. 625mg 


(3) 止痛 和 镇 静 :镇 静 通 常 是 静脉 给 予 异 两 二 .依托 咪 
酯 ,号 达 唑 仑 ,止痛 通常 是 给 予 吗啡 . 阿 芬 他 尼 。 对 某 些 串 





者 镇 静 和 止痛 无 效 ,可 考虑 神经 肌肉 阻 洁 。 
(4) 渗透 性 治疗 ,最 常 应 用 的 药物 是 匡 胡 醉 .甘露 醉 给 
子 的 主要 间 题 是 血 容 重 的 碱 少 和 高 渗 状态 的 诱导 。 血 渗透 








每 天 2~4 次。 与 吴 塞 米 ( 速 尿 ) 合 用 ,可 增加 疗效 。 
高 渗 盐水 也 可 试用 。 

(5) 过 度 通气 :过 度 通 气 是 通过 改变 细胞 外 液体 的 
pH 值 来 实现 的 。 过 度 通气 的 CO; 水 平 的 日 标 值 为 30~- 
35mmHg。 尽 管 此 方法 有 效 , 但 是 由 于 此 方法 的 侵入 性 及 
较 低 二 氢化 碳水 平 导致 人 们 不 太 应 用 此 方法 ,再 者 同时 也 
造成 脑 的 血 流量 下 降 , 其 治疗 效应 短暂 。 

(6) 类 固 醇 激素 : 现 已 不 主张 常规 应 用 类 固 醇 激素 ,对 
照 研 究 证 实 激 案 对 脑 出 血 不 仅 无 益 , 反 可 增加 并 发 症 。 

(7) 止 自 齐 :一般 脑 内 动脉 出 血 难 以 药物 制止 ,但 对 点 
状 出 血 , 渗 血 ,特别 是 合并 消化 道 出 血 时 ,止血 剂 还 是 有 一 
定 作用 。 可 酌情 选用 抗 纤维 蛋白 溶解 剂 。 

2. 防治 各 系统 并 发 症 ” 积 极 防治 呼吸 道 阻塞 和 感 
娄 , 心 重 管 病 和 消化 道 出 页, 尿 路 感染 . 压 ( 往 ) 疮 .水 电解 
笑 乱 等 很 重要 20%% 脑 出 血 者 有 六 病 发 作 , 可 选用 抗 
如 乱 妥 英 钠 、 丙 成 酸 钠 等 。 高 热 才 物 理 和 (或 ) 
药物 降 浊 


3. 外科 治疗 “和 脑 出 血 外 科 治 疗 匈 表 23-4 6。 对 于 脑 
中 和 小 脑 出 自 : 王 术 清 疗 巩 生年 的 而 对 于 基底 入 区 


FJ 
内 而- 外科 和 内 科 消 疗 的 效果 差别 不 大 。 关 于 手术 时 机 .日 
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前 没有 明确 的 证 据 表明 超 早期 开 颅 术 能 改善 功能 结局 或 降 
低 死亡 率 。12 小 时 内 手术 清除 ,特别 是 用 创伤 小 的 方法 
时 ,有 更 多 的 支持 证 据 。 
表 23-4-6 脑 出 血 外 科 治 疗 意见 
内 科 治疗 的 适宜 人 群 ， 
@ 出 血 量 天 10ml, 或 神经 功能 缺损 轻微 
@GCS<4 分 的 患者 ,因为 术 后 均 死亡 或 结局 非常 郑 
但 如 果 是 小 脑 出 血压 迫 脑 干 的 患者 仍然 可 以 考虑 手 
术 治 疗 挽救 生命 
手术 治疗 的 适宜 人 群 ， 
@ 小 闹 出 血 之 3cm, 其 神经 功能 进行 性 恶化 或 脑 干 受 
压 、 脑 室 梗 阻 积 水 应 该 尽快 进行 血肿 清除 
@ 脑 出 血 是 源 于 结构 性 原因 ,如 动脉 瘤 、 动 静脉 晴 形 、 
海绵 状 血管 瘤 ,患者 有 望 获得 较 好 的 预后 , 且 手 术 
能 够 到 达 结构 异常 部 位 








@ 年 轻 的 患者 ,中 等 或 大 量 的 脑 叶 出 血 ,临床 情况 进 
行 性 恶化 


名 距 皮 质 lem 内 的 脑 叶 出 血 , 开 颅 手术 效果 较 好 





二 、 蛛 网 膜 下 腔 出 丘 
谈 永 基 董 强 丁 宏 兰 
鼎 内 血管 破裂 后 ,血液 流 人 蛛网 膜 下 腔 称 为 蛛网 膜 下 
腔 出 血 (subarachnoid hemorrhage, SAH) ,临床 上 将 SAH 
分 为 外 伤 性 与 非 外 伤 性 两 大 类 , 非 外 伤 性 SAH 又 称 为 自 
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发 性 SAH ,是 一 种 常见 且 致 死 率 投 高 的 疾病 。 3. MRI 和 MRA ”MRA 对 于 判断 动脉 瘤 颈 与 所 属 血管 
的 关系 存在 着 局 限 性 。 但 MRA 无 须 碘 造影 、 无 离子 知 射 ， 

【病因 和 危险 因素 】 适用 于 孕妇 .可 用 于 SAH 的 得 查 。 
主要 是 动脉 瘤 , 约 占 全 部 病例 的 85% 左 右 ,其 他 病因 4. DSA ”DSA 仍 是 目前 明确 SAH 病因 ,诊断 颅 内 动 


包括 中 脑 周 国 非 动 及 交 性 出 血 .血管 罗 形 .而 该 动 了 脉 痪 的 金 标准 。DSA 阴性 的 患者 大 约 占 20 站 一 25 中 ,如 果 
瘘 、 凝 血 功能 障碍 ,吸食 可 卡 因 和 垂体 卒中 等 。 危 险 因素 ”一 周 后 再 次 行 DSA, 约 有 1 中 一 2 中 患者 发 现 之 前 未 发 现 的 
高 血压 吸烟. 融 酒 均 为 SAH 的 独立 危险 因素 。 可 卡 因 和 ”动脉 瘤 





莱 丙 醇 胺 与 SAH 的 发 病 相关 。 5 实验 室 和 其 他 检查 实验 室 检 栖 主要 包括 血 常规 、 
血糖 ,凝血 功能 等 生化 指标 ,其 他 检查 包括 对 病因 的 分 析 ， 
【预后 和 预防 】 如 考虑 烟雾 病 时 需 做 钩 体 抗体 检测 ; 另 一 方面 ,主要 是 根据 






SAH 患者 的 预后 较 差 . 贮 响 预后 最 重 村 的 指标 是 早期 。 患者 的 病情 选择 相应 的 检查 ,如 血气 分 析 \ 心 肌 酶 谱 , 心 肌 
出 血 的 严重 程度 .平均 死亡 率 高 达 45%. 且 主要 发 生 在 病 ”标志 物 等 。 

后 2 周 内 ,一 个 月 内 再 出 血 的 危险 为 33 冯 ,1 个 月 后 再 出 血 

的 危险 减低 ,但 每 年 仍 有 3% 的 再 出 血 危 险 。 存活 者 中 【诊断 与 鉴别 诊断 】 





50% 留 有 残疾 ,64% 生 活 质量 未 恢复 到 病 前 水 平 。 影 响 预 突 发 头痛 呕吐 ,脑膜 刺激 征 阳性 以 及 头颅 CT 发 现 蛛 
ee 分 为 患者 因素 ,动脉 况 因 素 、 医 疗 机 构 因 素 。 预防 网 戏 下 腔 的 jee 对 可 疑 SAH 
措施 包括 积极 治疗 识 血压、 戒烟。 可 通过 以 下 因素 判断 再 。 ”患者 应 首选 CT 检查 。 结果 阴性 时 . 采 检 穿刺 检查 





出 血 的 风险 ,包括 早期 出 血 严重 程度 、 就 诊 时 间 、 血 压 、 性 有 助 于 进 一 ei 息 。 对 于 SAH 患者 宜 早期 行 
别 、 动 脉 瘤 的 特点 、 脑 积 水 、 早 期 血管 造影 及 是 否 使 用 了 脑 ” DSA 检查 明确 动脉 瘤 及 其 解剖 学 特点 。 在 DSA 不 能 及 时 





室 引 流 。 实施 时 可 作 CTA 或 MRA 检查 。 
除 动脉 瘤 性 SAH 外 ,需要 鉴别 其 他 导致 SAH 的 病 | 
【临床 表现 】 因 . 如 AVM、 凝 血 功能 障碍 .动脉 粥 样 硬化 等。 网 
颅 内 动脉 痛 未 破裂 前 多 无 症状 。SAH 常 在 体力 劳动 ey 
或 激动 时 发 病 , 约 80 儿 的 患者 会 主诉 "从 未 有 过 的 剧烈 头 “【 病 情 评 估 和 临床 分 级 】 
痛 ”,20 吧 的 患者 仅 有 一 过 性 或 者 先兆 性 头痛 。 头 痛 可 伴随 SAH 患者 的 临床 分 级 已 出 现 数 个 版 本 ， | Hunt- 


恶心 \. 哎 吐 到 天 强直 意识 障碍 .局 部 神经 缺损 (包括 脑 神 “Hess 旺 表 ,改良 Fisher 盟 表 (主要 评估 血管 妾 3 3 
经 次 痪 ) , 炳 GCS 及 国际 神经 外 科 医 师 联盟 (ISAT) 世 表 仍 ; 

先兆 性 出 血 或 警示 性 渗 漏 ,是 指 严重 动脉 瘤 破 裂 前 的 ”分 标准 。 尽 管 如 何 选择 蛋 表 仍 存 争 议 ,但 仍 提 
轻微 出 血 。 这 些 轻微 出 血 多 发 生 于 SAH 前 2~8 周 ,多 伴 ”用 一 种 上 述 量 表 对 患者 进行 评分 并 i 












相关 体检 .有 无 


头痛 ,可 持续 数 天 ,但 比 动脉 瘤 破 询 时 的 头痛 轻 。 恶 心 , 哎 患者 就 诊 后 应 全 面 采集 病史 及 完 
吐 也 可 出 现 ,但 脑膜 刺激 征 不 明显 。 SAH 危险 因素 ,有 无 药物 滥用 史 、 年 径 患者 应 作 毒 物 租 查 


等 。 影 响 预 后 的 相关 因素 均 应 记录 在 案 。 

【实验 室 和 影像 学 检查 】 

1. 头颅 CT 平 扫 CT 是 SAH 诊断 的 首选 。 在 SAH 【治疗 】 
发 病 后 12 小 时 内 ,CT 的 敏感 性 高 达 98%~100 光 ,2t 小 时 1. 一 般 治疗 SAH 尚 要 严密 观察 与 监测 。 唤 诊 后 , 宙 
为 逐渐 降 至 93% ,6 天 内 降 至 57% ~85% . 硬 朴 守 和 可 用 先 开放 明道 吸 亿 、 a SAH ie 高 血压 的 管 
于 CT 结果 阴性 的 可 疑 病例 的 诊断 。 腰 椎 穿刺 的 时 机 、 红 
细胞 计数 、 自 细胞 计数 、 脑 辩 液 是 耕 黄 染 及 胆 红 素 的 
将 影响 对 结果 的 判断 。CT 平 扫 结合 腰椎 穿刺 检查 在 ee 性 损伤 当 血 讨 ELI AS 
情况 下 可 以 明确 有 无 答 示 必 并 可 判断 剧烈 和 (或 ? 突 。 :急性 SAH 患者 ,应 重视 心 电 监护 有 各 家 的 预防 
发 头痛 的 预后 。 故 -一身 推荐 头痛 对 证 治疗 前 应 子 以 CT 平 计 施 ,保护 心 功能 。SAH 后 发 生 低 钠 生 证 名 
站 及 肛 椎 穿刺 。 103%~30%. 捧 氧 可 的 松 .3 呈 拓 化 钢 深 液 可 有 将 
2, CTA CTA 检查 相对 于 DSA 来 说 创伤 较 小 .对 于 改善 低 钠 血 狂 .au 的 白 重 所 也 有 同样 的 任用 
和 敏感 性 与 DSA 相似 。CTA 还 可 弥补 DSA pa 二 及 闪 什 信和 手术 治疗 ”外科 手术 炎 半 或 师 
的 不 是 ,对 二 动脉 交 壁 钙化、 动脉 交 腔 内 血栓 、 动 脉 瘤 导 敏 生 SAH 的 放电 血 以 
脑 实质 出 血 的 自 向 及 动脉 瘟 与 肖 性 结构 的 关系 上 脉 注 不 完全 类 闭 或 答案 部 会 增 
具有 一 内 优 扑 | 主 期 治疗 可 降 
















































































第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


低 再 出 血 风 险 , 且 新 技术 可 提高 早期 动脉 瘤 治 疗 的 有 效 性 。 

3. 预防 再 出 血 的 药物 和 其 他 治疗 ”明确 病因 ,针对 病 
因 治疗 是 预防 再 出 血 的 根本 措施 。 早 期 \ 短 程 抗 纤 溶 药物 
治疗 结合 早期 动脉 瘤 治疗 ,可 减少 再 出 血 的 发 生 。 

4. 血管 痉 这 的 治疗 “动脉 瘤 性 SAH 的 患者 应 静脉 滴 注 
或 口服 尼 莫 地平 ,可 有 效 改善 预后 。 扩 容 治疗 是 症状 狂 血管 
痉挛 合理 的 治疗 方法 ,高 血 容 量 , 诱 导 血压 增高 以 及 血液 稀释 
的 “3-H" 治 疗 是 主要 的 方法 。 可 根据 临床 具体 情况 选择 脑 血 
管 成 形 术 和 (或) 动脉 内 注射 血管 扩张 剂 治疗 血管 痉挛 。 

5. 脑 积 水 的 治疗 ”有 症状 的 慢性 脑 积 水 患者 党 临时 
或 永久 的 脑 兰 液 分 流 术 。 脑 室 引流 对 脑室 扩张 的 患者 有 
益 ,并 可 减轻 急性 SAH 的 意识 障碍 水 平 。 

6. 病 样 发 作 的 治疗 ”不 推荐 长 期 使 用 抗 冲 痫 药 物 。 
但 对 病 样 发 作 的 高 风险 人 群 ,如 既往 有 负 痫 史 、 有 实质 血肿 
或 模 死 ,大 脑 中 动脉 动脉 瘤 的 患者 ,可 考虑 长 期 使 用 。 
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第 四 节 ” 颅 内 静脉 系统 


血栓 形成 


碎 内 藤 脉 系统 血性 形成 (cerebral venous thrombosis、 


(VW 妃 和 包括 鼎 内 前 脉 和 药 脉 灾 血 丛 形 成 ,发 病 率 较 动 脉 性 


ee 


卒中 明显 低 ,但 因 病 因 复 杂 、 解 辛 变异 大 、 引 流 丰 富 , 临 床 表 
现 不 典型 ,诊断 有 相当 难度 。 随 着 磁 共 振 等 影像 技术 的 进 
步 ,血管 造影 ,如 MRV 和 DSA 的 增多 ,CVT 的 诊断 增加 。 


【 颅 内 大 静脉 窦 和 脑 的 主要 静脉 】 

脑 静脉 和 静脉 突 引 流 脑 的 血液 。 大 脑 浅 静脉 引流 大 脑 
半球 皮质 的 血液 。 颅 内 静脉 无 静脉 滋 和 肌纤维 , 管 囊 东 ,在 
薄 脉 实 闭 塞 时 静脉 扩张 且 血 波 可 进 流 , 且 浅 荫 脉 的 部 位 和 
效 呈 均 不 恒定 ,因此 ,皮质 静脉 血栓 形成 常 无 明确 的 临床 综 
合 征 表现 ,DSA 上 诊断 单独 的 浅 削 脉 血栓 形成 比较 困难 。 
大 脑 深 注 脉 系统 由 双 侧 的 Rosenthal 基底 静脉 ,大脑 内 况 
脉 ,大脑 大 静脉 组 成, 其 部 位 相对 恒定 ( 除 苇 底 静 脉 外 ), 血 
栓 形 成 较 易 识别 。 后 颅 窝 衣 脉 解剖 部 位 变异 较 大 ,DSA 诊 
断 其 闭塞 困难 。 

静脉 窦 主要 包括 上 矢 状 安 ,下 矢 状 灾 
塞 和 海绵 守 。 横 窗 和 乙 状 密 解 章 变 异 较 乡 , 
接 与 上 矢 状 赛 相连 , 易 被 误诊 为 横 罕 闭塞 ;上 述 两 守 
侧 不 显影 ,应 多 考虑 发 育 不 良 而 非 血 检 形 成 。 


【病因 】 

CVT 常 见 的 病因 和 危险 因素 是 易 栓 状 态 、 口 服 避 学 
药 、 怀 孕 和 转生 期 .感染 和 肿 阅 等 。 在 脑 欧 脉 和 廊 脉 实 血 栓 
形成 国际 研究 的 624 名 患者 中 34% 存 在 易 栓 状态 ,包括 起 
因 异 常 ,如 凝血 酶 原 基因 突变 (G20210A),V 因子 Leiden 
突变 ,蛋白 C ,蛋白 S 和 抗 凝血 簿 正 等 缺乏 ;以 及 获得 性 疾 
病 所 致 的 易 栓 状态 ,如 抗 佟 脂 / 抗 心 故 脂 抗体 综合 征 等 。 品 
服 避 钊 药 是 年 轻 女性 CVT 的 重要 危险 因 崇 ,尤其 是 伴 基 
因 异 常 者 。 在 欠 发 达 地 区 ,怀孕 和 国生 期 发 生 的 CVT、 域 
染 引 起 的 CVT 仍 较 常见 。 


【临床 表现 】 

非常 多 样 , 自 两 方面 因素 决定 :静脉 系统 引流 障 代 
的 颜 商 压 症状 ,静脉 缺 血 /梗死 或 出 血 所 至 的 局 灶 脑 损害 。 
1/3 至 半数 的 患者 亚 急 性 起 病 , 数 天 内 症状 进展 ; 约 13 总 
性 起 病 ; 慢 性 起 病 稍 少 。 头 痛 是 常见 甚至 是 唯一 的 症状 ,多 
为 弥漫 性 ,咳嗽 ,用力 后 上 的 爆裂 样 
头 痢 或 搏动 性 头痛 。 可 侍 {和 查 , 精 神 症 状 如 诡 挛 、 淡 六 
等 。 失 诸 ,视力 类 失 和 视 乳 头 水 肿 、 展 神经 麻 阁 也 较 
运动 障碍 可 以 是 单 侧 或 双 侧 的 , 单 竣 或 仿 竣 均 可 ， 感 觉 障 
蛙 利 视野 缺损 较 少 见 。 着 病 ( 包 括 局 灶 性 发 作 、 全 面 性 发 作 
或 态 ) 和 太 侧 脑 部 累及 较 共 他 类 型 脑 血管 病 多 


侧 可 直 
单纯 左 
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见 , 妇 这 办 敏 双 侧 丘 脑 受 损 . 可 出 现 意识 障 但 ;上 
矢 敏 双 侦 下 歧 冯 次 和 病理 征 阳 性 。 除 上 述 症状 
外 .不 同 部 位 的 CVT 特点 如 下 

(一 ) 上 矢 状 窦 血栓 形成 ”是 常见 的 








I 
头痛 和 单纯 鼎 黄 


让 状 明 显 
:也 可 见 壮 冯 发作 、 双 侧 运 动 陆 











识 障碍 。 


泛 脉 也 受 只 时 。 果 及 上 和 从 状 实 后 1/3 时 . 易 出 现 意 
体检 时 可 发 现 头皮 水 肿 和 头皮 静脉 扩张 ,尤其 易 
见于 婴 幼 儿 。 输 助 检查 中 脑 状 液压 力 多 升 高 ,可 有 白细胞 
人 或 黄 。 头 部 CT 可 见 密度 增高 的 上 矢 
fi 强 CT 可 见 明 显 的 空 三 角 征 . 头 部 MRI 要 比 CT 更 
为 敏感 .主要 表现 为 密 内 血 流 消 失 和 信号 强度 改变 。 

(二 ) 单纯 皮质 静脉 血栓 形成 ”主要 表现 为 运动 和 感 
觉 障碍 、 铭 靖 发 作 ( 尤 其 是 局 灶 性 瘦 闯 )、 失 语 等 ,普通 
MRI 和 MRYV 改变 不 明显 .T; 自 旋回 波 (spin-echo) 技 术 提 
高 诊断 率 。 在 无 心 源 性 栓塞 和 动脉 栓 子 来 源 情况 下 ,如 
出 现 一 侧 半球 的 多 灶 出 血性 梗死 .应 考虑 到 皮质 静脉 血 
栓 形 成 。 

(三 ) 海绵 罕 血 栓 形成 ”多 华 有 瞄 实 ,眼眶 、 面 部 等 全 
近 部 位 感染 .常见 的 是 前 海绵 密 综 合 征 .如 头痛 .有 眼眶 和 有 眼 
球 疼 靖 , 球 结膜 充血 和 水 肿 、 眼 球 突出 。 经 过 海绵 窦 的 严 、 
V、V1 多 被 累及 .表现 为 复 视 .眼球 活动 受 限 , 眼 支 分 布 区 






























痛觉 减退 或 消失 .或 痛觉 过 敏 。 可 有 视 和 乳头 水 肿 和 出 血 \ 视 
神经 鞭 缩 。 双 侧 海绵 守 均 可 累及 。 少 数 患者 病情 迁延 ， 也 











染 证 据 无 法 明确 。 偶 并 发 脑膜 炎 
的 内 血栓 累及 岩 下 密 ,出现 后 海 
竺 脑 神 名 


双 采 兽 . 而 无 眼 以 下 重 、 


\ 脑 梗死 和 脑 脓 肿 。 少 见 
综合 征 , 谋 : 项 s 久 如 





四 ) 横 窦 和 乙 状 窦 血栓 形成 多 有 中 本 类 ,她 突 炎 等 
感染 , 除 有 颅 识 压 症状 外 , 尚 可 因 格 时 出 血性 梗死 出 现 失 





j 竺 ,也 可 累及 计 、 民 、X 、[ 等 脑 神经 。 

五 ) 深 静 脉 血 栓 形成 ”较为 军 见 。 大 脑 大 静脉 蛆 塞 
可 出 现 双 侧 丘脑 梗死 ,多 表现 注意 力 缺 失 . 空 间 忽 略 和 路 
出 现 急性 年 迷 ,精神 隘 碍 和 四 肢 交 次。 病情 的 严 
重 性 取决 于 血栓 的 大 小 、 皖 及 部 位 、 侧 支 循环 建立 的 早晚 和 
但 塞 持续 的 时 间 。 












K 诊 断 】 
根据 头痛 、 视 乳头 水 肿 , 明 确 的 颅 内 上 
统 体征 ,临床 拟 诊 良 性 虞 内 上 压 增 如 省 均 应 考虑 
CVT 的 可 能 .由 影像 学 检查 以 明确 诊断 .目前 多 数 CVT 患 
者 已 能 在 生前 获得 诊断 。CT 检查 能 发 现实 心 三 角 征 、 空 
三 角 征 (增强 CT) 和 "线索 征 ”;CT 滔 脉 造影 能 发 现 闭塞 的 
静脉 密 。MRI 比 CT 更 敏感 ,MRI 和 MR 静脉 造影 联合 应 
| 参 断 CVT 的 最 佳 方法 ,在 静脉 灾 内 发 现 栓 邓 各 
MR 静脉 造影 匹 自流 可 支持 本 诊断 。 在 血栓 形成 的 第 一 
旨 . 栓 子 在 Ti WI 为 等 信号 .而 在 WI 上 为 低 信 号 ;第 二 
周 TWI 和 TWI 均 为 高 信号 。MRI 还 可 品 刀 
质 神 区 、 脑 出 血 ` 岂 血性 醒 死 ,及 水 肿 等 ， 对 于 绝 难 的 患 着 。 
讽 动 脉 造影 pe 和 水 he 、 面 部 
和 头皮 竟 脉 扩 引 少 en 
脉 导管 直接 注射 造 人 
入 辽 内 充 黎 扎 损 或 完全 闭 守 时 的 本 14 引 ”， 
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第 四 章 ”急性 脑 血 管 病 


【治疗 了 

CVT 的 治疗 包括 抗 血栓 治疗 .症状 治疗 和 病因 治疗 三 
个 方面 。CVT 可 能 是 非常 严重 、 致 命 的 ,应 及 早 收 进 卒 中 
单元 ,并 由 专业 人 士 指导 抗 凝 等 治疗 。 

(一 ) 抗 血栓 治疗 “主要 是 抗 凝 治疗 、 抗 血小板 治疗 和 
溶 栓 治疗 。 

1. 抗 凝 治疗 ”应 早期 应 用 普通 肝素 或 低 分 子 肝素 . 现 
用 天 站 外 证 各 学 明 何 村 下 党 更 好 。 即 使 在 伴 有 出 血性 梗死 
时 .应 用 抗 凝 药物 仍 能 获 益 。 肝 素 的 剂量 是 经 验 性 的 :在 首 
次 注射 普通 肝素 3000U 后 ,之 后 持续 蘑 脉 滴 注 .维持 aPTT 
在 治疗 前 的 两 倍 , 待 病情 稳定 后 ,可 口服 抗 凝 药物 (如 华 法 
林 )3 一 12 个 月 .在 有 反复 发 作 静 脉 突 血 栓 、 深 蔡 脉 血栓 和 
严重 的 高 凝 易 栓 情况 下 , 需 终 身 服 用 :. 服药 期 间 调节 INR 
至 2 一 3。 应 用 抗 凝 药物 引起 脑 出 血 的 风险 在 0~5. 4%。 

2. 条 件 允 许 时 ,也 可 应 用 溶 栓 治 疗 .但 目前 证 据 不 多 。 在 
已 经 抗 凝 治疗 后 ,临床 症状 仍 继续 恶化 或 战 内 压 仍 继续 增高 、 
可 采用 直接 静脉 药物 溶 栓 和 /( 或 ) 机 械 取 栓 ( 如 Merci 取 栓 装 
置 和 Penumbra 系统 ) .但 因 病例 较 少 ,对 设备 和 技术 等 要 求 高 . 
仍 需 进一步 评估 。 抗 血小板 药物 的 疗效 不 明确 。 

(二 ) 对 症 处 理 包括 颅 高 压 处 理 (可 用 有 必 
要 时 手术 ). 狂 痛 处 理 ( 不 主张 预防 用 药 )。 特 别 注意 ,不 主 
张 常规 应 用 激素 ,除非 治疗 原 发 疾病 等 。 

(三 ) 病因 治疗 ”对 此 具体 阐述 超 超过 本 高 
其 注 窦 和 乙 状 密 血 栓 形 成 多 伴 感 
相关 ,应 积极 抗菌 治疗 。 对 于 促 发 因素 
疾病 .血液 系统 疾病 进行 相应 处 理 。 
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第 五 节 ”其 他 脑 血管 
董 强 ” 丁 宏 岩 
如 前 所 述 , 脑 血管 病 是 整体 性 疾病 和 心血 管 病 的 入 部 
表现 。 因 此 ,除了 动脉 粥 样 硬化 和 高 血 讨 这 两 类 主要 病因 
外 ,还 有 许多 病因 和 疾病 都 累及 脑 自 管 和 脑 部 血液 循环 .如 
烟雾 病 (Moyamoya disease) , 脑 血管 炎 等 ,在 本 节 申 作 扼 竖 


地 介绍 。 





一 、Moyamoya 痪 


Movamova 病 又 称 为 烟 黎 病 ,是 
及 太 脑 前 、 中 动脉 起 始 部 狭 窒 或 


-组 以 矣 内 动 防 未 端 
党 底 出 现 异 笛 和 的 小 血 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


管 网 为 特点 的 脑 血 管 病 , 因 脑 血管 造影 时 呈现 许多 密集 成 
维 的 小 血管 影 . 似 吸烟 时 吐出 的 烟雾 , 故 名 烟 穷 病 。 

















【病因 和 病理 改变 】 

目前 尚 不 清楚 ,此 病 在 亚洲 尤其 是 日 韩国 家 高 发 .而 欧 
美国 家 较 少 . 帮 认 为 可 能 与 遗传 因素 有 关 。 其 发 生 的 机 制 
主要 是 平滑 肌 细 胞 增生 和 移 位 ,这 涉及 许多 相关 的 细胞 因 
子 和 受 体 。 

成 人 烟 筋 病 颅 内 狭窄 段 血 管 表现 为 内 膜 增 厚 、 内 弹力 
层 不 规则 扭曲 和 折 生 、 中 层 平滑 肌 变 洲 或 缺失 。 这 些 血 管 
的 远 端 血管 则 出 现 管 腔 塌陷 和 类 似 的 内 弹力 层 和 中 层 改 
变 。 烟 舅 状 新 生 血 管 有 些 叶 现 落 壁 扩张 状态 .有 些小 动脉 
因 新 近 微 血栓 形成 或 管 壁 增 厚 而 闭塞 , 伴 或 不 伴 弹性 组 织 
变性 和 纤维 化 。 














【临床 表现 】 

Moyamoya 发 病 以 儿童 及 青少年 为 多 见 , 常 以 缺 血性 
卒中 的 形式 起 病 . 患 者 可 出 现 不 同 程度 的 偏瘫 ,或 左右 两 侧 
相继 出 现 瘫痪 ,可 伴 有 失语 ,饮水 哈 咳 .吞咽 困难 .智能 减 
退 ,痴呆 \ 疙 阐发 作 .头痛 以 及 TIA。 儿 童 智 能 可 受 损 。 成 
人 烟 务 病 常 以 出 血 为 主要 或 首发 改变 ,可 为 ICH 或 SAH。 
研究 显示 ,出 血 位 于 基底 节 者 占 40 吧 ,脑室 出 血 者 占 30%， 
丘脑 出 血 破 入 脑室 者 占 15%, 其 他 脑 内 血肿 占 5 下。 在 出 
血型 的 患者 中 ,再 出 血 是 预后 差 的 首要 影响 因素 。 













影像 学 改变 】 
CT 或 MRI 可 发 现 多 个 病灶 , 且 新 旧 不 一 ,两 半球 可 同 


At yh 


乡 显 示 双 侧 侨 内 动脉 末端 ,大 脑 中 动脉 和 








1 前 动脉 忠 始 段 锋 宏 , 伴 脑 底 异 常 小 血管 网 形成 。 儿 觉 
可 不 对 称 , 成 人 需 对 称 出 现 上 述 改 变 。 有 后 循环 系 
统 也 可 出 现 类 似 现 象 。DSA 可 发 现 颅 外 血管 向 颅 内 供血 
的 代 偿 改变 。 随 着 病程 的 延长 , 代 偿 吻合 支 的 数 世 笑 渐 减 
少 或 缩水。CTP 可 以 发 现 脑 血 流量 和 脑 血 容量 改变 ,为 是 
侣 进行 手术 治疗 进行 必要 的 评估 ， 





【诊断 与 鉴别 诊断 】 

L 藤 或 成 人 卒中 样 起 病 . 脑 内 有 出 血 或 缺 血性 病变 . 峰 
显示 友 侧 贫 内 动脉 末端 .大脑 中 动脉 和 (或 ) 大 脑 前 
动脉 起 始 脑 底 异常 小 血管 网 形成 。 儿 将 可 在 对 
称 , 成 人 河村 称 出 现 上 述 改 变 , 凤 可 考虑 烟 穷 病 。 但 仍 沉 排 
除 其 他 可 导 敏 类 似 脑 血管 改变 的 疾病 ,如 各 种 类 型 的 血 签 
人 体 病 ,头颅 部 感染 .外 伤 或 放疗 .肿瘤 .动脉 党 























炎 、 
伴 售 化 
治疗 了 


内 科 


Wa 











疗 : 人 很 据 缺 血 或 出 笑 的 不 同 采 
杭 而 小 板 痛 焦 药 . 扩 血 管 药 和 改善 


用 相应 的 治 闻 措 
约 也 可 用 于 





化 多 


移 


2731 


缺 血 性 卒中 。 但 目前 尚 无 任何 保守 治疗 能 够 阻止 病变 的 发 
展 或 防止 缺 血 和 出 血 再 次 发 作 。 
外 科 于 术 是 治疗 Moyamoya 病 的 主要 方法 。 手 术 的 主 
要 目的 是 改善 缺 血 脑 组 织 的 血 供 、 减 轻 神经 功能 缺损 。 手 
术 方 式 主要 分 为 直接 血管 重建 术 和 间接 血管 重建 术 。 间 接 
管 重建 术 多 用 于 儿童 患者 和 血管 条 件 不 宜 行 直接 搭桥 的 
成 人 对 有 症状 患者 。 目 前 认为 确诊 后 应 及 早 手术 , 且 有 症 
状 侧 优先 ,对 无 症状 但 有 影像 学 改变 的 病变 侧 ,也 应 尽早 行 
择期 手术 治疗 。 


mp 
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、 脑 血管 类 

脑 血管 炎 (cerebral angiitis) 又 称 中 枢 神 经 系统 血管 炎 
(central nervous system vasculitis) ,尽管 这 - -类 疾病 的 临 
床 表现 不 同 ,但 一 般 认 为 均 以 血管 的 病理 性 反应 为 共 共 性 ， 
可 能 是 某 一 类 型 血管 所 特有 的 蛋白 质 成 分 或 茉 系统 与 血液 
中 的 某 些 抗体 发 生变 态 反 应 的 结果 。 

按 发 病原 因 , 可 将 中 枢 神 经 系统 血管 炎 分 为 1 类 : 

(1) 原 发 性 中 枢 神经 系统 血管 炎 (primary angiitis of 
the CNS,PACNS) :只 累及 CNS, 病 因 不 明 , 必 须 排除 其 他 
可 能 导致 血管 炎 的 因素 。 

(2) 原 发 性 系统 性 血管 炎 : 包 括 巨细 胞 动脉 炎 (包括 对 
动脉 炎 ) .Takayasu 动脉 炎 、ANCA 相关 动脉 炎 、 结 节 性 动 
脉 炎 , 韦 格 纳 肉 芽 肿 ,Churg-Strauss 综合 征 、 显 微 镜 下 多 血 

(3) 继 发 性 CNS 血管 炎 : 由 明确 的 系统 性 或 全 身 性 疾 
病 所 引起 的 血管 炎 , 包 括 感染 性 CNS 血管 炎 , 有 相对 明确 
的 感染 性 病原 体 ;以 及 结缔 组 织 病 并 发 的 血管 炎 。 

(4) 未 分 类 的 CNS 血管 炎 ; 从 病变 的 好 发 部 位 来 看 ， 
分 为 大 动脉 炎 : 影响 主动 脉 马 附近 的 大 动脉 , 例如 
Takayasu 动脉 类 ;中 小 动脉 类 :如 结 节 性 多 动脉 类 ;小 血管 
炎 : 侵 犯 小 动脉 .毛细 血管 和 小 静脉 为 主 ,如 系统 性 红斑 
狼疮 。 


人: 
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【临床 和 病理 表现 】 

临床 表现 多 种 多 样 , 发 病 可 急性 可 慢性 .病程 可 呈 进 展 
:波动 性 ,症状 和 体征 可 局 限 性 也 可 弥散 性 。 常 见 的 
和 人 偏 次 、 认 知 障 但 、 意 识 减退 , 病 性 发 作 ,少见 的 有 疹 
害 、 脑 实质 出 血 或 SAH。 相 对 特征 性 的 三 个 主要 表现 
全 :头痛 伴 多 灶 性 的 神经 功能 缺损 和 (或 ) 弥 温 件 的 脑 损 害 。 

病理 改变 的 特点 同样 具有 多 变性 ,同一 个 标本 内 可 以 
包 到 处 于 不 同时 期 组 织 学 类 型 不 同 的 血管 炎 改 变 。 急 性 
期 主要 表现 为 大 基 中 性 粒 细胞 的 炎 性 渗 出 ,在 感染 性 血管 
炎 还 可 以 发 现 微生物 体 的 慢性 期 出 更 淋巴 细胞 利多 
核 广 细胞 伴 血 管 壁 局 灶 纤 维 样 坏死 ,肉芽 肿 性 动脉 血管 炎 
中 可 见 朋 格 汉 斯 细胞 ,也 可 以 表现 为 坏死 狂 淋 巴 细胞 性 血 
稳定 期 的 血管 类 以 猎 痕 组 织 形 成 为 主 。 
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【辅助 检查 】 

1. 血液 检查 “对 于 感染 性 血管 炎 应 当 根据 需要 作 相 
关 的 血清 学 试验 。 仅 10% 的 患者 出 现 血 沉 加 快 ,CRP、 抗 
“O” 增 高 具有 非特 异性 , 抗 核 抗体 谱 检 查 有 助 于 发 现 继 发 
性 血管 炎 的 病因 。 

2. 脑 疹 液 检 查 ”缺乏 特异 性 .最 常见 的 改变 是 脑 疹 液 
蛋白 轻 度 升 高 , 伴 轻 度 淋巴 细胞 反 np 
在 脑 部 炎 性 病变 均 可 见 到 穿 克 隆 区 带 阳性 ,微生物 学 染 
aa 

3. 影像 学 检查 ”CNS 血管 炎 的 一 个 主要 诊断 手段 是 
脑 血 管 造影 ,CTA、MRA 均 有 助 于 发 现 血 管 改 变 ,DSA 阳 
性 率 最 高 ,但 仍 有 10%%~~15% 的 PACNS 患者 由 于 受累 血 
管 太 小 而 不 能 检测 出 。 约 60% 的 患者 出 现 异常 改变 ,主要 
表现 为 多 发 性 的 血管 交替 狭窄 和 扩张 ,可 呈 串 珠 样 或 葫芦 
样 改 变 。 血 管 造影 异常 也 常见 于 非 血管 炎 患 者 ,尤其 是 脑 
血管 癌 挛 ,以 及 CNS 感染 和 动脉 粥 样 硬 化 。 

CT 与 MRI 改变 缺乏 特异 性 。MRI 较 CT 更 为 敏感 。 
MRI 最 常见 的 表现 是 广泛 的 皮质 和 白质 的 损害 ,应 用 对 比 
剂 可 见 软 脑膜 出 现 增强 。PACXNS 可 以 出 现 占 位 效应 。 

4. 组 织 活 检 ”病理 检查 是 PACNS 确诊 的 标准 。 但 其 
具有 一 定 的 局 限 性 。@ 炎 症 性 血管 病变 可 累及 脑 实质 及 软 
脑膜 任何 血管 ,没有 选择 性 。@ 由 于 病变 呈 阶 段 性 ,所 以 敏 
感性 仅 为 53%% 一 80% 。 轩 与 活检 部 位 的 选择 有 很 大 关系 ， 
应 选择 产生 相应 神经 系统 体征 的 部 位 ,影像 学 异常 区 域 万 
其 是 增强 区 域 的 取样 可 能 增加 阳性 率 。 四 对 于 缺乏 局 灶 性 
损害 的 病例 , 常 将 非 优势 半球 的 颈 极 作为 取材 部 位 。@ 颅 
属 网 的 下 害 戏 下 排 陈 一 此 潜伏 感染 和 肉瘤 样 病变 较 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
诊断 主要 依靠 患者 的 临床 表现 、 re 
理 改 变 特点 ,对 于 出 现 不 能 解释 的 头痛 、 悍 性 血管 炎 和 理 
人 出 现 的 脑 座 中 应 当 考 虑 到 此 病 的 可 能 。 ee 
a 但 由 于 活检 的 高 危险 性 ,部 分 病例 只 能 依靠 血管 
乡 诊断 。 感 染 性 血管 炎 必须 找到 微生物 感染 的 直接 和 间 








原 发 性 CNS 血管 炎 的 诊断 标准 采用 1988 年 Calabrese 
等 提 出 的 标准 

(1) 临床 症状 为 获得 性 或 难以 解释 的 神经 
障碍 。 

(2) 血管 造影 或 者 活检 证 实 为 血管 

(3) 排除 系统 性 血管 炎 或 感染 性 疾病 等 其 他 导致 血管 
炎 的 疾病 。 

需要 与 CADASIL、Binswanger 脑病 .可逆 性 脑 血管 收 
缩 综 合 征 .MS、 肿 六 如 淋巴 瘤 鉴别 。 


或 精神 








原则 :首先 应 停止 任何 有 助 于 血栓 形成 或 血管 痉 
We 如 口服 避孕 药 、 尼 古 丁 、 拟 交感 类 药 ; 对 于 感 
染 性 血管 炎 需 采取 相应 的 抗 微生物 药物 治疗 ;评估 出 血 的 
风险 后 ,适当 应 用 抗 栓 药物 防止 继 发 性 血栓 形成 ;对 自身 免 
疫 性 血管 炎 的 治疗 首选 联合 应 用 激素 和 环 磅 酰胺 。 如 果 联 
合 应 用 后 出 现 严重 的 药物 不 良 反应 ,可 选择 其 他 治疗 

三 、 高 血压 脑病 
高 血压 脑病 是 指 突然 .严重 的 高 血压 促 发 的 一 种 急性 
大 脑 综合 征 , 是 平均 动脉 压 迅 速 升 达 150mmHg 以 上 , 脑 小 
动脉 发 生 过 强 的 自动 调节 反应 , 即 普遍 的 脑 血 管 痉 亨 ,使 脑 
部 缺 血 缺 氧 而 导致 脑 水 肿 、 毛 细 血 管 破裂 (点 状 出 血 ) 和 组 
织 坏死 ( 微 梗死 ) 而 产生 的 症状 体征 。 主 要 表现 为 头痛 、\ 抽 
搞 和 意识 障碍 ,并 可 伴 有 短暂 的 局 灶 性 神经 功能 缺失 。 


【发 病 机 制 】 

健康 成 人 平均 动脉 压 约 为 00mmHg, 自动 调节 的 范围 
在 60~150mmHg 之 间 。 血 压 升 高 的 速度 和 程度 是 决定 高 「 二 
血压 脑病 发 生 的 最 重要 因素 。 在 正常 情况 下 ,血压 升 高 ' 脑 | 
小 动脉 舒张 ,以 保证 脑 内 血液 供应 ,使 项 内 压 维持 在 正常 范 | 
图 内 。 但 当 血压 急剧 升 高 时 , 脑 血管 自动 调节 功能 失调 . 脑 
小 动脉 发 生 持续 而 强烈 的 收缩 后 , 继 之 出 现 被 动 和 强制 性 
舒张 , 脑 部 过 度 灌注 而 发 生 脑 水 肿 . 颇 内 压 升 高 而 产生 一 系 
列 症状 。 
























【发 病原 因 】 
1. 原 发 性 高 血压 。 原 发 性 高 血压 发 生 高 血压 脑病 的 
硬化 者 


发 病 率 约 1% 左 右 ， 
更 易 发 生 。 
2. 继 发 性 高 血压 “如 妊娠 高 血压 综合 征 、 肾 / 
性 高 血压 、 肾 动脉 狭窄 、 嗜 铬 细胞 瘤 等 也 有 发 生 高 血压 慑 
的 可 能 。 于 痛 被 认为 是 一 种 特殊 类 型 的 高 血压 脑病 
5 入 一 7 只 的 孕妇 发 生 商 血 压 。 
3. 颈 动脉 血管 内 干预 后 


高 血压 病史 较 长 .有 明显 脑 血 管 














高 度 颈 动脉 犹 窄 患者 行 巴 










动脉 内 腊 剥 离 术 或 支架 术 后 , 脑 灌注 突然 增加 . 亦 可 引起 高 
血压 脑病 或 称 高 灌注 综合 征 。 


4. 某 些 药物 或 食物 诱发 高 血压 脑病 ”少见 情况 下 .高 

患者 应 用 单 胶 氧 化 酶 抑制 剂 的 同时 ,又 服用 更 基 木 
ae 感 神 经 抑制 剂 , 也 会 引起 与 商 重 谎 
脑病 相似 的 症状 。 进 食 富 含 胺 类 的 食物 也 可 诱发 高 生 压 
脑病 。 


【临床 表现 】 
高 血压 脑病 可 发 生 于 任何 年 龄 .从 新 生 儿 到 世 年 人 .地 














第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 





多 见于 20 一 40 岁 的 患者 。 头 痛 常 急 起 ,多 为 全 头 或 杭 部 疼 
痛 。 随 着 头痛 的 加 重 可 伴 发 呕吐 。 发 病 早期 常 有 肌肉 闯 
擅 、 肌 阵 挛 等 神经 兴奋 性 增高 的 征象 。 多 有 全 身 或 局 限 性 
痛 性 发 作 , 继 而 旦 异 了 睡 \ 诡 妄 、 精 神 错 乱 直 至 昏迷 等 意识 障 
碍 。 可 伴 有 短暂 的 黑 膀 、 偏 次 .失语 等 。 还 常 有 眼底 变化 、 
左 心室 扩大 、 心 肺 功能 紊乱 等 体征 。 








高 血压 脑病 的 临床 诊断 要 点 是 :@ 有 高 血压 .肾脏 病 、 
妊娠 高 血压 综合 征 等 病史 或 其 他 引起 血压 过 高 的 病因 ，; 
@ 血 压 增高 常 达 180/120mmHg 或 平均 动脉 压 150mmHg 
以 上 ;@@ 有 急性 头痛 \ 痛 性 发 作 ,意识 障碍 三 种 主 征 , 或 伴 有 
黑 晚 、 偏 准 、 失 语 等 脑 部 局 灶 性 症状 。 如 各 种 急性 脑病 症状 
随 着 降低 血压 的 措施 奏效 而 迅速 缓解 时 ,更 有 助 于 诊断 ; 
电眼 底 有 高 血压 性 视网膜 病变 ` 视 乳头 水 肿 、 出 血 、 渗 出 ,或 
无 此 种 改变 而 仅 表现 为 视网膜 动脉 痉挛 ;@CT 缺乏 脑 出 
血 或 梗死 的 证 据 ,有 时 可 以 表现 为 白质 区 域 密度 降低 。 应 
尽量 避免 腰 椎 穿刺 。 


【治疗 】 

当 高 血压 脑病 的 临床 诊断 一 旦 成 立 , 迅 速 地 降低 血压 ， 

外 使 血压 维持 在 160/100mmHg 左右 ,但 如 果 平均 动脉 压低 

| 于 基线 水 平 40 兴 以 下 时 可 能 会 发 生 低 灌注 ,甚至 脑 梗死 。 
所 以 , 降 压 治疗 要 迅速 但 要 注意 幅度 。 

可 选用 的 药物 有 : 

1. 硝 普 钠 ”30mg 加 入 5% 葡萄 糖 500ml 内 10 一 30 
滴 / 分 , 避 光 欧 脉 点 滴 , 开 始 时 速度 可 略 快 。 血 压 下降 后 可 
返 渐 减 慢 。 一 般 用 药 后 2 分 钟 血压 即 明 显 下 降 。 所 以 用 此 
药 时 一 定 要 监测 血压 和 心率 ( 律 ), 根 据 血 压 情况 及 时 调整 
滴 速 ,达到 治疗 目的 后 可 逐渐 减 量 或 停 药 。 

2. 尼 卡 地 平 ”5 一 15mg/h, 作 用 迅速 ,不 良 反 应 少 。 

3 阿 方 那 特 ( 咪 喀 苏 ) 250mg 加 入 5 为 葡萄 精 
250ml 静 滴 ,开始 以 每 分 钟 3 一 5mg 滴 速 静脉 滴 注 ,3 一 5 
分 钟 后 血压 开始 下 降 , 减 慢 滴 速 ,血压 维 持 在 预期 水 平 级 
慢 停 药 。 

4 25% 硫 酸 镁 ”10ml 肌 注 ,必要 时 2~3 次 /天 。 

5. 其 他 适当 应 用 脱水 药物 (甘露 酬 、 白 蛋白 等 ) , 消 
除 脑 水 肿 ; 纠 正 水 .电解质 和 酸 碱 平 衔 。 急性 期 过 后 ,意识 
乱 清 , 改 用 口服 降 压 药物 ,以 防 再 发 。 并 应 查 明 并 进行 病因 
治疗 。 地 塞 米 松 5 一 10mg .每 6 小 时 一 次 ,可 减轻 脑 水 肿 。 

元 阁 痢 药物 如 茉 妥 黄 钠 、 丙 成 酸 钠 、 茶 巴 比 妥 短 ,地 西 

详 可 能 导致 呼吸 抑制 , 需 遵 慎 使 用 。 
和 降 到 月 标 水 平 后 ,长 期 高 血压 患者 的 血 讨 要 略 疝 
止 议 脉 给 药 . 并 于 始 11 服 降 计 药 治 疗 ， 











〖 预 后 】 


如 盯 血 上床 控制 有 效 , 多 预后 较 好 ,少数 患 阁 遗留 有 局 限 
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性 神经 功能 缺失 ,如 枕 叶 梗死 等 。 


四 、 无 脉 病 

无 脉 病 (pulseless disease) 又 称 为 闭塞 性 头 辟 动 脉 炎 
(Cobliterative brachiocephalic arteritis)、Takayasu 病 、Mar- 
torell 综合 征 、 逆 转 的 主动 脉 狭窄 综 合 征 及 青年 女性 动脉 炎 
等 。 患 者 以 15~40 岁 青 年 女性 为 多 。 是 一 种 原因 未 明 的 
动脉 炎 , 多 累及 主动 脉 弓 的 各 分 支 。 可 疑 的 有 关内 素 有 和 营 
养 缺乏 .结核 ,梅毒 .胶原 性 疾病 .风湿 热 、 自 体 免 疫 疾 病 及 
非特 异性 过 敏 反 应 等 。 


【病理 】 

病变 主要 累及 主动 脉 弓 、 头 辟 干 、 颈 总 动脉 及 锁骨 下 动 
脉 ,引起 各 动脉 及 其 分 支 的 管 腔 狭窄 或 闭塞 而 产生 脑 功能 
障 得。 病变 为 班 块 状 或 长 条 状 的 动脉 内 腊 增 原 , 使 劲 脉 用 
发 生 节 段 性 不 规则 的 狭窄 及 扩张 ,在 不 同 部 位 可 有 血栓 形 
成 ,有 的 已 被 再 通 。 病 变 可 涉及 血管 壁 的 部 分 或 全 层 。 可 
见 有 水 肿 、 弹 力 层 断 外 及 管 壁 内 的 慢性 炎症 细胞 浸润 ,但 没 
有 十 酷 样 坏死 及 小 血管 周围 的 袖 套 样 炎症 细胞 的 集结 , 提 
示 病 变 有 别 于 结核 与 梅毒 。 此 病变 极 少 侵犯 较 小 动脉 或 微 
动脉 。 














【临床 表现 】 

起 病 缓慢 ,逐步 发 展 。 根 据 病变 主要 累及 主动 脉 的 部 
位 不 同 ,最 终 可 形成 三 种 不 同 的 综合 征 ,可 单独 或 合并 
出 现 。 

1, 主动 脉 弓 综合 征 ”病变 主要 累及 主动 脉 忆 及 其 大 
的 分 支 ,可 产生 偏瘫 失语、 失明 及 精神 症状 等 。 常 有 梯 动 
脉 或 (及 ) 需 浅 动脉 搏动 减弱 或 消失 , 辟 部 血压 不 能 测 得 等， 
血管 造影 显示 不 同 部 位 和 范围 及 不 同 程度 的 血管 狭窄 或 
闭塞 。 

患者 多 为 青年 女性 ,其 典型 表现 为 头 低 姿势 ,是 由 于 脑 
动脉 及 视网膜 动脉 的 灌注 压 不 足 , 引 起 头 异 及 视力 模糊。 
患者 常 采 取 头 低 姿势 以 增加 头 部 血 供 来 改善 视力 。 此 外 ， 
忠 者 还 有 体质 虚弱 .乏力 、 肌 肉 及 关节 疼痛 、 食 欲 缺 乏 、 贫 血 
及 体重 下 降 , 头 发 稀 政 甚至 秃 发 等 。 颈 动脉 窒 的 反应 常 过 
敏 。 在 头 ` 贫 , 胸 等 处 可 闻 及 血管 性 杂音 ,提示 该 处 可 能 有 
侧 支 循环 形成 。 头 部 的 其 他 退行 性 变 ,如 鼻 隔 的 穿孔 .站 腔 
秋 膜 溃疡 亦 常见 。 

腿 底 检查 可 见 有 血 流 淤 湾 , 视 网 膜 动 . 静 脉 节 段 性 改 
变 , 视 乳 头 周 围 特征 性 的 新 生 血 管 形成 或 动 . 静 脉 的 侧 支 形 
成 :不同 程度 的 白内障 很 普 记 。 如 该 侧 腿 动脉 也 被 累及 ， 
则 眼 动脉 压 降 低 其 至 测 不 出 。 

本 狂 多 数 为 进行 性 , 脑 血 供 逐渐 减少 ,最 终 导致 患者 永 
入 性 病 残 。 目 前 无 特殊 治疗 .大 剂量 皮质 类 固 醉 激素 可 押 
制 病程 的 发 展 .但 效果 不 明 最 。 抗 凝 治疗 效果 难以 肯定 ， 













对 选择 性 的 病例 ,做 血管 旁 路 手术 可 能 最 有 效 。 手 术 后 有 
保持 血管 畅通 数 年 以 上 者 。 但 旁 路 以 外 的 病变 随时 可 使 症 

2. 主动 脉 中 段 综合 征 ”病变 位 于 主动 肪 中段, 累及 腹 
腔 动脉 肠系膜 上 动脉 、 肾 动脉 等 .可 引起 腹痛 、 消 化 道 吸收 
功能 不 良 、 肾 性 高 血压 等 。 

3. 主动 脉 下 段 综合 征 (又 称 Lerich 综合 征 ) 病变 累 
及 主动 脉 下 段 的 分 叉 部 位 及 两 侧 稀 动脉 。 可 引起 两 下 上 肢 的 
间 和 性 时 行 及 男性 的 阳痿 。 








第 一 节 ，” 颅 内 压 增 高 


章 悦 


【脑脊液 的 生理 作用 】 

脑 疹 液 最 基本 的 功能 是 为 大 脑 和 疹 搞 提供 物理 缓冲 屏 
障 ,不 仅 吸 收 外 界 冲击 力 , 也 缓冲 静脉 压力 变化 对 脑 的 影 
响 ; 脑 疹 液 还 为 大 脑 提供 向 上 的 浮力 。 约 1500g 的 大 脑 浸 
泡 在 脑 疹 液 里 ,实际 向 下 的 重力 仅 相当 于 50g 的 物体 。 
CNS 没有 淋巴 管 , 脑 消 液 起 到 代谢 的 作用 , 脑 浓 液 成 分 稳 
定 ,为 神经 元 和 链 精 提供 了 稳定 的 内 环境 。 


【 脑 脊 液 的 循环 】 

成 年 人 的 颅 腔 容量 为 1700ml, 脑 体积 为 1200 ~ 
1400ml, 血液 占 150ml, 脑 兰 液 为 70 一 160ml( 平 均 104ml) 。 
脑 状 液 产生 的 速度 为 21 一 22ml/h(0. 35ml/min) .每 天 产生 
脑 兰 液 500ml。 因 此 , 脑 券 液 平均 每 天 更 新 4~5 次 。 

脑脊液 产生 于 侧 脐 室 、. 三 脑室 和 四 脑室 的 脉络 从 。 室 
管 膜 下 区 域 和 软 脑 蜡 也 能 分 泌 一 些 脑 疹 液 。 侧 脑室 中 的 咬 
将 液 向 下 流入 第 三 脑室 和 第 四 脑室 ,然后 从 正中 孔 和 侧 孔 
流 到 延揽 周围 间 耻 . 从 那里 流 至 基底 池 和 环 池 ,再 经 小 脑 改 
和 孔 分 布 到 大 脑 向 养 液 的 循环 路 径 中 ,以 侧 脑室 的 脑 
冰 液 压力 最 高 , 随 着 其 流 经 路 线 压力 逐渐 降低 侧 脑室 脉 
络 膜 的 动脉 压力 液 流动 的 动力 。 脑 贿 液 主要 蚊 
膜 蜂 粒 鹃 收 ， 当 恼 兰 液压 力 在 68mmH:O 〇 以 上 时 , 脑 竣 液 
吸收 速度 与 卜 万 成 正比 。 
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卧 位 情况 下 , 颅 内 压 等 于 腰椎 穿刺 检测 到 的 压力 .正常 
成 人 卧 位 时 脑 状 液 压力 为 8 一 180mmH:O。 此 时 ,了 脑 疹 液 
压力 主要 取决 于 毛细 血管 压力 。 动 脉 压力 升 高 对 毛细 血管 
压力 没有 影响 或 影响 很 少 . 因 此 血压 升 高 不 导致 脑 状 液压 
力 升 高 。 二 氧化 碳 滞留 可 导致 脑脊液 pH 值 降低 ,酸化 的 
疝 疹 液 是 强力 血管 每 张 剂 ,会 导致 脑 血 流量 增加 和 鼎 内 压 
升 高 。 过 度 通气 使 二 氧化 碳 分 压 下 降 , 因 而 有 降低 颅 内 压 
的 作用 。 颈 蔡 脉 压力 上 升 可 使 脑 静脉 .小 静脉 和 静脉 窗 充 
全 ,因此 压迫 颈 萝 脉 可 以 使 颅 内 压 升 高 。 当 兰 通 蛛网 膜 下 
从 阻 塞 时 . 颅 内 压 不 能 传导 到 腰椎 穿刺 处 , 故 压迫 颈 静 脉 无 
法 使 测量 压力 值 升 高 。 兹 气 、 咳 嗽 、 打 喷 喀 等 动作 均 因 升 高 
向 腔 内 上 腔 静 脉 压力 而 使 鼎 压 升 高 。 右 心 衰竭 和 纵隔 肿 交 
岂可 使 颅 压 升 高 。 


























【 颅 压 增 高 的 原因 】 
顿 肯 、 椎 管 及 硬 脑 膜 共同 组 成 了 一 个 坚硬 的 容器 .其 内 





轩 如 下 : 
1. 脑 或 脑 外 的 占 位 ”如 脑 肿 瘤 、 大 曾 程 脑 知 引 、 普 下 

脑 外 伤 . 血 种、 腑 用 等 
2. 脑 水 肿 ” 如 缺 血 缺 氧 性 脑病 
血压 脑病 、 高 磷酸 血 症 、Reye 肝 脑 综合 征 
压力 升 高 如 诅 















第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


或 贷 蒋 脉 的 阻塞 。 

4. 脑 硝 液 吸 收 障碍 ”如 梗阻 发 生 在 脑室 或 脑 底 面 的 
蛛网 膜 下 腔 会 导 化 脑 积 水 , 各 种 原因 导致 的 广泛 脑膜 病变 ， 
如 感染 、 脑 膜 癌 , 结 节 病 和 出 血 等 ,也 可 导致 吸收 障碍 

5. 脑 养 液 增 加 ”如 脑膜 炎 、SAH 和 脉络 膜 肿 瘤 等 。 


【临床 表现 】 了 

主要 表现 有 头痛 .恶心 呕吐 嗜睡、 眼球 麻 癖 、 视 乳头 水 
肿 等 。 头痛 是 颅 高 压 的 常见 症状, 发 生 率 约 为 80 兴 一 
90 兴 ,初时 较 轻 ,后 加 重 , 并 呈 持 续 性 、 阵 发 性 加 剧 , 清 层 时 
中 重 是 其 特点 。 头 痛 与 病变 部 位 常 不 相关 ,多 在 前 额 及 双 
闫 ,后 颅 宽 占 位 性 病变 的 头痛 可 位 于 后 枕 部 。 急 性 颅 内 压 
曾 高 者 ,由 于 脑室 系统 产生 急性 梗阻 ,所 以 头痛 极为 剧烈 ; 
中 瘤 内 出 血 , 可 产生 突 发 而 剧烈 的 头痛 。 呕 吐 可 能 是 慢性 
颅 内 压 增高 患者 的 唯一 主诉 ,其 典型 表现 为 喷射 性 呕吐 ,与 
饮食 关系 不 大 而 与 头痛 剧烈 程度 有 关 。 位 于 后 颅 窝 及 第 四 
丰 室 的 病变 较 易 引起 呕吐 。 视 乳头 水 肿 是 颅 内 压 增高 最 客 
观 的 重要 体征 ,发 生 率 约 为 60 汉 ~ 一 70 足 。 经 过 数 天 的 视 乳 
头 水 肿 后 ,患者 会 出 现 周期 性 的 视 物 模糊 。 如 果 视 乳头 水 
串 长 期 持续 会 导致 视神经 萎缩 和 失明 。 意识 障 碍 、 暗 孔 扩 
缓 脉 称 为 Cushing 三 联 征 .为 颅 高 压 危 象 。 
























颅 内 压 增高 时 ,腰椎 穿刺 是 禁忌 证 。 如 果 为 明确 病因 
必须 做 , 则 腰椎 穿刺 前 应 作 眼 底 检查 ,对 有 视 乳 头 水 肿 者 穿 
刺 时 释放 脑 将 液 速 度 必须 缓慢 , 留 取 脑 誉 液 量 应 少 ,为 安全 
考虑 还 可 先进 行 脱 水 治疗 。 








应 用 渗透 性 利尿 药 以 减少 脑 细 胞 外 液 量 和 全 身 性 水 
用 药物 有 甘 媒 醇 、 尿 炒 、 山 梨 醇 或 甘油 , 须 欧 脉 注入 
或 快速 静脉 滴 和 信 。 这 类 药物 进入 血管 后 随 血管 内 与 细胞 外 
间 除 出 现 的 渗透 压 梯度 差 .使 水 顺利 地 由 脑 细胞 间 阶 透 过 
血 脑 屏障 返回 血管 ,并 随 活 透 性 利尿 药 由 肾 排 出 。 颅 内 压 
孟 胶 细胞 问 院 水 分 减少 而 降低 :改善 脑 血 流 ， 一 般 在 用 药 后 
15 一 30 分 钟 内 可 改善 症状 和 体征 ,2 小 时 左右 作用 最 强 , 如 
不 作 其 他 治疗 .4 一 6 小 时 后 颅 内 压 不 仅 可 再 次 增高 ,而 且 
可 出 现 * 反 跳 ”. 使 鼎 内 压 比 治疗 前 更 高 ,因此 应 根据 病情 每 
6.8 或 12 小 时 给 jl 或 山梨 醇 为 1 一 2g/kg, 尿 
过 为 六 5 一 lg kg 甘油 为 1g/kg。 在 渗透 疗法 时 应 适当 限 
制 液体 人 民 ,为 配合 渗透 性 利尿 药 也 可 加 用 呐 塞 米 。 


第 二 节 颅 内 肿瘤 
朱 国 行 


intracrania] tumors) 是 指 生长 于 颅 腔 内 的 新 


它 可 原 发 于 颅 内 的 各 种 组 级 . 称 诛 发 性 电 
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内 肿瘤 。 各 年 龄 组 都 有 发 病 ,但 以 20 一 40 岁 者 最 多 。 除 脑 
噶 瘤 以 外 , 均 以 男性 略 多 于 女性 。 也 可 从 身体 其 他 部 位 扩 
散 而 来 , 称 转移 性 或 继 发 性 颅 内 肿瘤 。 

颅 内 肿瘤 的 发 病 率 各 国 报 道 资料 不 一 敏 。 国 外 资料 报 
道 年 发 病 率 为 (78 一 125)/10 万 人 口 。 我 国 1985 年 11 月 
公布 的 资料 为 农村 人 口中 年 发 病 率 为 79/10 万 ;少数 民族 
地 区 年 发 病 率 为 (3 一 6)/10 万 。1987 年 上 海 肿瘤 研究 所 统 
计 的 数字 为 : 颅 内 恶性 肿瘤 年 发 病 率 男性 (3 一 8)/10 马 ; 芝 
性 (3 一 5)/10 万 。 颅 内 恶性 肿瘤 约 占 全 身 恶 性 肿瘤 的 
1%~5%, 居 全 身 恶 性 肿瘤 的 第 11 位 。 脑 肿 冶 中 年 龄 在 
16 岁 以 下 者 ,后 颅 思 肿瘤 占 2/3, 胶 质 痛 占 1/3; 中 年 以 上 
大 脑 半球 胶 质 癌 、 脑 膜 癌 、 听 神经 瘤 及 垂体 痛 占 大 多 数 ; 老 
年 人 中 胶 质 母 细胞 瘤 ,. 听 神经 瘤 和 转移 性 肿瘤 占 80% ~ 
90%。 以 年 龄 分 布 ,30~50 岁 为 高 峰 ,60 岁 以 后 发 病 率 有 
明显 的 下 降 , 见 图 23-5-1。 








A 一 脑膜 痛 

二 这 要 引咎 
e@_-e 先天 性 肿瘤 
c- -o 血管 性 肿瘤 








图 23-5-1 各 种 颅 内 肿瘤 的 发 病 年 龄 高 峰 


【病因 】 

原 发 性 脑 痛 的 病因 尚 不 清楚 。 伴 发 于 斑 配 
的 颅 内 肿瘤 与 进 传 有 关 。 已 经 知道 ,神经 纤维 瘙 病 
色 17q11.2, 双 侧 听 神经 纤维 瘤 病 可 由 22q11-q13.1, 小 脑 
视网膜 血管 瘤 病 可 由 3p26-p25, 结 节 性 硬化 可 由 9q34. 上 
434.2、11q14-q23、12q22-q24. 1 座位 的 基因 突变 引起 。 

遗传 因素 很 可 能 也 参与 一 般 脑 瘤 的 发 病 。22912. 3- 
qter 的 基因 突变 与 脑膜 瘤 有 关 。 胶 质 瘤 常 有 染色 体 9p、 
10、17b 和 22q 上 等 位 基因 的 表 失 。 近 年 发 现 , 胶 质 痛 是 由 
于 19q 上 一 个 肿瘤 抑制 基因 的 缺失 。 多 形 性 胶 质 丸 细 胞 痛 
可 能 是 染色 体 10 和 (或 )17 上 某 个 基因 突变 后 发 生 的 单 克 
隆 肿 瘤 。 

个 别 脑 膜 冶 , 胶 质 痛 的 发 病 可 能 由 局 部 受 损 引 起 。 在 
有 有 油 加 工业 等 某 些 职业 中 , 曾 有 胶 质 冶 少 贡 娃 发 的 报道 。 
在 豚 胎 发 育 过 程 中 ,有 些 细 胞 或 组 织 可 停止 生长 而 残留 二 
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第 五 章 ” 颅 内 占 位 病变 
颅 内 ,以 后 可 发 展 而 形成 脑 瘤 , 称 为 先天 性 脑 瘤 , 只 占 颅 内 发作 。 可 有 了 尿 失禁 和 步 态 障碍 。 损 及 左 侧 额 下 回 后 部 时 发 
肿瘤 的 一 小 部 分 , 它 虽 然 具 有 胚胎 组 织 残留 的 特点 ,但 这 些 。。 生 运 动 性 失语 。 


残留 组 织 的 增殖 仍 可 能 是 由 于 其 他 因素 影响 的 结果 。 


病理 了 

一 般 肿 瘤 学 上 的 “良性 *"“ 恶 性 "和 "转移 ”的 概念 并 不 
完全 适用 于 脑 瘤 。 许 多 脑 瘤 的 组 织 学 分 化 良好 ,生长 缓慢 ， 
却 不 能 治疗 。 eds 但 转移 至 
CNS 以 外 部 位 的 却 极 少 。 学 上 相同 的 脑 瘤 可 因 其 发 
生 部 位 .起 病名 ee No 

颅 内 肿瘤 的 分 类 较为 复杂 ,以 Bailey-Cushing 的 胚胎 
学 说 和 Kernohan 的 间 变 学 说 为 框架 ,1979 年 世界 卫生 组 
织 (WHO) 首 次 公布 了 CNS 肿瘤 的 组 织 学 分 型 ,经 历 1993 
年 .2000 年 和 2006 年 多 次 修订 ,于 2007 0 
WHO 中 枢 神 经 系统 肿瘤 分 类 。 目 前 , WHO 对 中 枢 神 名 
rr 
重要 依据 。 


【临床 表现 】 

脑 瘤 的 具体 表现 形式 决定 于 肿瘤 的 性 质 , 大 小 .生长 速 
度 和 部 位 。 一 般 为 缓慢 起 病 ,症状 的 演变 以 月 .年 计 。 转 移 性 
脑 瘤 的 发 展 较 快 ,病情 的 变化 以 日 . 周 计 .肿瘤 栓塞 或 肿瘤 内 
出 血 可 呈 卒 中 样 起 病 。 一 部 分 脑 瘤 生前 并 无 症状 ,于 尸检 时 
被 意外 发 现 。 大 约 半数 的 患者 以 头痛 为 首发 症状 。 由 于 肿 
瘤 直 接 压 迫 或 雁 拉 局 部 痛 敏 感 结构 而 引起 相应 部 位 固定 的 
局 限 性 头痛 ,可 伴 局 部 压痛 。 天 落 上 肿瘤 多 数 为 患 侧 头 痛 ， 
十 后 或 枕 部 。 后 颅 凹 肿瘤 的 头痛 常 位 于 眼 后 、 耳 后 或 枕 衣 

20% 脑 瘤 患 者 的 初 发 症状 是 妆 痛 。 长 期 不 易 控制 竟 病 
而 行 球 时 切除 术 者 中 ,相当 一 部 分 发 现 为 肿瘤 。 

最 初 的 症状 也 可 能 为 认 知 ,情感 等 脑 功能 微细 的 改变 
或 人 格 障碍 ,这 些 并 无 定位 意义 的 脑 功能 弥漫 失调 症状 往 
往 不 引起 家 属 或 医师 的 重视 。 

{ 一 ) 局 灶 症 状 一 部 分 患者 以 肿瘤 所 在 局 部 神经 结 
构 的 刺激 或 破坏 症状 (局 灶 证 状 ) 起 病 。 随 肿瘤 体积 的 增 大 
逐渐 出 现 邻近 神经 组 织 受 累 的 临床 表现 ,至 后 期 可 发 生 颅 
内 压 增高 症状 和 远 隔 症状 。 

1. 大 脑 半 球 

(1) 中 央 区 :可 引起 局 限 性 单纯 体感 性 发 作 或 单纯 运 
动 性 发 作 , 可 进而 扩散 为 继 发 性 全 身 发 作 ,意识 丧失 、 全 身 
抽 搞 。 局 限 性 运动 性 发 作 终止 后 , 抽 搞 肢体 可 有 短暂 的 发 
作 后 瘫痪 。 可 表现 为 肿瘤 对 侧 的 中 枢 性 面瘫 、 不 完全 性 单 
肢 竣 或 偏 冶 , 相 应 肢体 的 肌 张 力 增高 , 腿 反 射 亢进 , 锥 体 束 
征 阳性 。 病 变 对 侧身 体 可 有 位 置 觉 .两 点 辨别 觉 的 缺陷 和 
失 形 体 辩 别 觉 , 但 皮肤 的 一 般 感 觉 大 多 不 受 影响 。 

(2) 额 叶 :可 出 现 工作 能 力 减 退 , 谍 失主 动 精神 ,理解 、 
判断 述 缓 ,记忆 减退 .不 注意 整洁 等 。 表 现 双眼 向 一 侧 ( 通 
常 向 病 损 对 侧 ) 转 动 的 全 身 性 发 作 或 无 局 限 起 始 的 爹 身 性 





















(3) 矣 叶 : 可 有 人 情绪 ,行为 睡眠 等 改变 及 幻觉 ,有 的 类 
似 功 能 性 精神 病 。 表现 为 发 作 性 幻 嗅 ( 钓 回 发 作 ) 、 精 神 症 
状 发 作 和 复杂 部 分 性 发 作 , 统 称 颈 叶 疗 病 。 也 可 表现 转动 
性 发 作 或 无 局 限 起 始 的 全 身 性 发 作 。 深 部 病变 出 现 对 侧 同 
向 上 象限 视野 缺损 。 

(4) 顶 杭 叶 : 可 出 现 失 用 ,空间 定向 及 体 像 障碍 、 对 侧 同 
向 偏 盲 。 主 侧 受 累 尚 可 出 现 失语 、 失 读 、 失 写 等 交往 障碍 。 

2. 蝶 鞍 区 

(1) 垂体 腺 瘤 : 具 有 内 分 泌 活 性 的 垂体 腺 瘤 过 多 产生 
垂体 激素 ,引起 相应 的 临床 症状 和 血液 中 有 关 激 素 浓度 的 
增高 。 泌 乳 素 腺 瘤 为 最 常见 ,引起 溢 乳 和 性 功能 减退 ( 闭 
经 ,不 育 . 阳 瘘 )。 情 感 易于 波动 。 其 次 为 生长 激素 腺 瘤 , 表 
现 为 肢 端 肥 大 症 或 巨人 证 。 促 肾上腺 皮质 激素 腺 瘤 引起 皮 
质 醇 增 多 症 。 促 甲状 腺 素 腺 瘤 为 申 状 腺 功能 亢进 症 的 少见 
原因 。 促 性 腺 激素 腺 瘤 大 多 引起 性 功能 减退 。 较 大 的 垂体 
腺 瘤 则 除 激素 增多 症状 外 , 瘤 体 向 上 生长 压迫 视 交 叉 而 引 
起 双眼 杜 侧 视野 的 偏 盲 ,甚至 双眼 先后 失明 ,视神经 乳头 原 
发 萎缩 。 无 内 分 泌 活性 的 垂体 腺 瘤 引起 垂体 功能 减退 和 视 

















交叉 损害 的 症状 。 上 患者 常 有 头痛 ,可 能 是 由 于 牵引 鞍 隅 引 pp 


起 ,可 放射 至 头顶 、 眶 后 、 额 矣 、 额 杭 或 枕 颈 区 。 


(2) 颅 咽 管 瘤 :多 数位 于 较 上 ,大 约 15% 长 于 鞍 内 。 LA 


\ 视 交叉 或 视 束 而 出 现 各 种 视觉 障碍 : 阻 断 脑 
侵 及 下 丘脑 而 发 生性 功能 减 


可 压迫 视神经 
状 液 通路 而 引起 颅 内 压 增高 ; 
退 . 肥 胖 . 尿 崩 症 .嗜睡 等 。 

3. 小 脑 ”主要 表现 为 肢体 或 躯干 运动 的 进行 性 共 济 
失调 和 有 眼球 运动 异常 。 可 出 现 构 音 障碍 和 有 眼球 宕 呀 。 蚂 | 部 
肿瘤 在 早期 就 引起 第 四 脑室 阻塞 而 发 生 颅 内 压 增 高 。 














4. 桥 小脑 角 ” 听 神 经 畏 痛 最 为 常见 。 和 常 以 一 侧耳 鸭 
起 病 , 伴 进行 性 昕 力 减 退 或 脐 尝 。 以 后 可 陆续 出 现 同 侧 三 


叉 神 经 .面神经 的 部 分 麻痹 和 小 脑 及 锥 体 束 受 损 的 证 状 。 
调 室 的 肿瘤 阻塞 室 问 孔 , 引 起 脑 积 水 、 
。 在 早期 ,肿瘤 呈 活 次 样 , 问 断 性 阻 
间 孔 . 眠 内 压 增高 星 发 作 性 。 侧 脑室 的 各 种 肿 锭 可 影 
响 邻 近 脑 组 织 的 功能 而 出 现 相应 症状 。 第 四 脑室 的 肿瘤 引 
好 的 阻塞 性 脑 积 水 也 可 旺 间 断 性 .还 可 出 现 脑 十 或 小 议 损 
害 的 症状 。 第 三 脑室 2 果 体 瘤 ,特征 之 一 的 性 里 剖 风 
于 10% 的 患者 ， 限 于 男孩 。 可 出 现 屎 崩 症 、 腺 已 体 功 能 不 
足 、 双 眼 上 视 不 能 和 颅 内 压 其 
6. 脑 干 两 侧 多 个 脑 神经 (上 
神经 为 常见 ?先后 受累 , 锥 体 束 等 长 传导 束 也 继而 出 现 损害 
的 表现 。 
7. 脑膜 ”可 出 鞠 头痛 .精神 改变 、 脐 神 经 及 将 、 采 让 神 
经 根 炎 等 ,有 的 表现 证 痫 改作。 多 数 有 脑 
(二 ) 颅 内 压 增高 症状 ”生长 在 骨 质 瞩 腔 E 
上 古 正 常 由 脑 \ 脑 血 流 和 和 脑 峭 液 所 占据 的 室 间 而 引起 鼎 压 































第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


> 过 在 村 牛人 上 LE tA 肿瘤 等 ， 密 

虱 ， 症状 的 性 质 和 程度 决定 于 肿瘤 的 部 位 .生长 速度 和 瘤 .黑色 过 人 ee | 血 的 1 ae 和 
患者 年 龄 。 后 颅 窜 的 顶部 为 坚实 的 小 脑 天 藻 , 发 生 肿 冶 时 ” 度 较 正常 | 光 。CT 图 像 可 显示 
颅 内 压 增高 症状 出 现 早 。 中 线 部 位 的 肿 病 早期 阻塞 脑 着 液 ee 内 影 。CT 图 像 可 显示 | 



















循环 而 较 快 出 现 颅 内 压 增高 症状 。 恶 性 种 癌 的 帝 周 水 肿 。 沟 、 脑 池 、 中 央 灰质 ` 脑 下 \ 小 脑 \ 众 果 体 针 化 撒 生 要 
(血管 源 性 水 肿 ) 显 著 ,对 周围 压迫 更 重 ， 吻 发 生 肿 靖 出 血 、 响 所 引起 的 推移 , 灾 形 ,扩大 或 消失 。 对 诊断 不 能 本 
坏死 i 突然 出 现 颅 内 压 增高 症状 (或 加 重 )。 老 年 。 者 ,项 脉 注射 含 碘 造 影 剂 进行 对 比 增强 后 ,用 疾 慌乱 应 下 
人 可 因 脑 萎缩 而 不 出 现 或 很 迟 才 发 生 颅 内 压 增高 。 娶 幼儿 高 ,可 提高 诊断 率 。 对 伴 钙 化 的 脑膜 瘤 \ 少 突 胶 质 细 胞 瘤 






A 过 颅 颖 裂 开 而 缓解 颅 内 压 增高 。 松 果 体 区 肿瘤 ,CT 可 能 f 
- 头痛 ”开始 为 阵 发 性 ,早晨 多 见 。 位 于 额 , 矣 部 。 ” 气 腔 突 所 包围 . 伪 迹 
i \ 俯 身 、 解 大 便 等 而 加 出 。 (二 ) MRI 怀 
2. 呕吐 ”头痛 时 常 先 有 恶心 .然后 呕吐 。 严 重 时 不 能 小 脑 的 病 损 , MRI] 远 
进食 , 食 后 即 旺 。 幕 下 肿瘤 出 现 呕吐 要 比 蓝 上 肿 交 为 时 。 。 23.5-2 和 图 23-5-3 可 显示 出 8 绝 大 多 数 的 大 办 用 六 有 
小 儿 患 者 常 以 反复 发 作 的 呕吐 为 其 首发 症状 。 种 。 良 性 是 形 细胞 瘤 在 相当 一 段 时 间 内 可 能 仅 有 症 首 冬 作 
3. 视神经 乳头 水 肿 “是 颅 内 压 增高 的 体征 ,可 以 不 伴 。 ”而 神经 系统 检查 和 CT 都 无 异常 发 现 ,但 MRI 党 
视觉 症状 , 仅 视野 检查 扩大 。 持 续 相当 时 间 ”异常 。 静 脉 注射 含 包 造影 剂 进行 对 比 增 | 强 . 能 更 清 炮 地 分 
后 .发 生 视神经 继 发 性 萎缩 而 视力 减退 ,向 心性 视野 缩小 。 辩 肿瘤 组 织 与 非 肿 瘤 组 织 ,确定 血 脑 屏障 的 变化 ， 
4. 其 他 症状 ” 颅 内 压 增 高 还 可 引起 展 神经 麻 疯 、 复 
视 肪 尝 、 竟 病 发 作 、 脉 搏 徐 缓 及 血压 升 高 等 现象 。 曝 幼儿 
患者 有 头 围 增 大 , 颅 缘 分裂. 头颅 吨 诊 呈 * 破 铅 " 声 及 头皮 和 
伯 浅 静脉 扩张 等 现象 。 


5 脑 疝 > We EE cig 


大 于 MRI。 供 后 愤 窜 被 颅骨 及 含 


多 . ea 下 用 冶 时 ,不 选用 CT。 
[ 选 MRI。 eh FF 和 

















































,严重 





患者 出 现 同 侧 眼 球 固 定 , 漳 孔 扩 
大 ,继而 意识 进行 性 抑制 ,对 侧 肢体 轻 将, 称 为 钩 回 阁 、 矣 叶 
铬 或 天 幕 错 孔 疝 。 天 幕 上 近 中 央 的 肿瘤 可 因 压 迫 问 脑 和 上 
中 脑 而 引起 意识 抑制 ,出 现 不 规则 呼吸 ,但 是 瞳孔 反应 至 后 
期 才 受 影响 , 称 为 中 央 疝 。 后 颅 窗 肿 首 引 起 的 颅 高 压 可 使 
小 脑 扁 桃 体 推移 至 忱 大 孔 内 ,造成 延 质 和 上 颈 段 养 网 的 压 
迫 或 梗死 。 可 引起 心动 过 缓 ;血压 增高 .继而 出 现 不 规则 呼 
吸 玉 吸 停止 . 称 为 枕 大 孔 疝 或 小 脑 扁桃 体 阁 。 















23-5-2 脑 二 肿 交 
MRI 矢 状 面 Ti 加 权 图 


号 ,第 四 鹏 又 


像 显 示 脑 干 种 星 . 病 灶 虽 等 低 混 合 信 
订阅 后 移 售 





〖 诊 断 】 
对 无 原因 头痛 .部 分 性 冯 冯 .或 成 年 后 首次 发 生 HN 并 
伴 有 阳性 神经 系统 体征 的 全 面 j: 
; 某 个 特定 脑 功能 (例如 说 话 . 言 s 将 
向 ) 的 进行 性 损害 ;上 顺 内 某 个 特定 解剖 部 位 的 局 限 神经 损 
(例如 桥 小 议和 角 ) ;各 种 神经 内 分 泌 类 和 
性 视力 减退 ; 婴 幼 儿 反 复发 作呕 叶 及 头 上 
然 出 现 神 经 症状 等 各 种 情况 均 应 考虑 | 
细 询 问 罗 过 和 仔细 的 全 面体 格 检 枉 , 以 找 ! 可 能 存在 
的 爹 彝 肿 癖 . 并 初步 确定 鼎 内 病 损 的 部 位 ,推断 是 否 为 脑 况 
以 及 可 能 是 哪 一 种 脑 瘤 : 
CT.MRI 和 MRS 和 学 技 站 淘汰 
各 规 应 用 于 脑 竟 诊断 的 X 线 平 片 ,超声波 条 和 
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伶 在 
不 如 MRI, 但 价格 低 、 速 度 快 为 优 图 23-5-3 六 
下 是 后 可 勾 曾 出 直径 仅 5mm 的 肿 狂 、 脑 膜 MRI 矢 状 而 本 届 权 图 像 , 蝇 低 信 号 病 计 





小 的 转移 性 肿瘤 ， Ee 发 作 背 景 上 发 生 的 某 些 






胶 质 瘤 、 脑 原 发 性 淋 半 瘤 病 的 初次 平 扫 CT 和 
MRI 可 能 。 在 +~5 周 后 重复 增强 CT 


或 MRI 通常 可 有 阳性 发 现 。 

CT、MRI 的 阴性 发 现 必须 结合 病史 、 体 格 检查 等 资料 
作出 判断 。 许 多 人 MRI 检查 发 现 于 紧邻 脑室 处 见 原因 不 
明 的 白质 异常 ,与 肿瘤 无 关 。CT 或 MRI 见 到 的 肿块 增强 
并 不 一 定 都 是 脑 瘤 。 胀 种 、 新 发 脑 梗死 或 MS 的 斑 块 等 也 
可 星 环 形 增 强 。 

(三 ) 脑 血管 造影 ”经 股 动脉 血管 造影 可 选择 性 显示 
绒 内 动脉 和 椎 动脉 以 及 它们 的 分 支 ,使 手术 医师 了 解 脑 瘤 
局 部 的 血管 解剖 。 

(四 ) 腰椎 穿刺 ”脑膜 瘤 病 的 诊断 需要 腰椎 穿刺 检 
查 。 多 数 患者 有 单 核 细胞 的 中 度 增高 .可 有 蛋白 质 增 高 
和 糖 的 降低 。 但 必须 找到 恶性 细胞 才能 确诊 。 有 时 需 重 
复 穿 刺 才 得 阳性 结果 。 颅 压 增高 者 ,腰椎 穿刺 可 诱发 脑 
癌 , 应 慎 用 。 

(五 ) 生化 测定 ”基础 血 消 泌 乳 素 水 平 大 于 200ng/ml 
而 排除 其 他 可 引起 高 泌乳 素 血 症 的 原因 (应 用 地 西洋 ,多 巴 
胺 能 持 抗 剂 . 利 血 平等 药物 ,甲状 腺 功能 减退 等 ) 后 ,可 确诊 
泌乳 素 腺 瘤 。 测 定 血 清和 恼 冰 液 中 甲 胎 得 白 (AFP) 和 人 绒 
毛 膜 促 性 激素 (HCG) ,可 帮助 诊断 生殖 细胞 瘤 。 

(六 ) 活检 ”对 影像 学 检查 示 颅 内 多 发 占 位 而 全 身 周 
密 检查 没有 阳性 发 现 者 ,可 能 灌 要 开 颅 或 立体 导向 技术 下 






















进行 肿 注 活 检 以 明确 诊 岂 。 活 检 判 断 肿 奖 性 质 是 决定 治疗 
的 必要 前 提 。 
【鉴别 诊断 】 

有 些 疾病 ,例如 脑 脓肿 、 硕 ee 生 贝 、 脑 肉芽 





用 ,也 出 现 颅 内 占 位 病 捞 的 各 种 变 
内 压 增 高 等 也 出 现 颅 内 压 增 
痛 .呕吐 ,可 发 生 神 经 症状 或 体征 。 视 神经 乳头 炎 的 充血 和 
乳头 隆起 可 能 被 误 认 为 视 # ee 

男 一 方面 , 眠 内 肿 注 的 表现 也 
些 其 他 疾病 。 例 如 .恶性 胶 质 瘤 内 出 血 | 
瘤 的 出 血性 杭 死 让 
的 软 脑 腥 浸 润 、 施 腊 
疑 为 脑膜 
相当 长 而 不 出 现 神色 
党 发现 ,造成 鉴别 诊断 上 的 困难 。 

尽管 如 此 ,通过 详细 病史 询问 和 爹 面 的 体 梢 检查 ,经 过 
ei ,结合 影像 检查 ,对 多 数 患 省 还 

并 傅 诊 断 的 : 


。 脑 蛛网 膜 炎 ,良性 颅 
管 性 头痛 表现 为 头 
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出 证 状 时 ,可 能 
胞 瘤 可 能 病程 
统 体征 或 眠 高 压 症状 ,CT 也 无 异 

















治疗 了 
站 20 Itt 
治疗 颅 内 肿 


六 被 认为 是 


未 神经 外 科 得 以 发 展 : 
学 的 发 展 , 放 射线 、 


的 唯一 方法 。 随 在 话 党 科 








Wi 


化 学 .光敏 高 温 、y 刀 和 内 和 镜 等 新 疗法 不 断 地 应 用 于 临床 ， 
打破 了 治疗 颅 内 肿瘤 单一 手术 论 的 局 面 。 采 用 何 种 治疗 方 
法 决定 于 肿瘤 的 类 型 .生长 部 位 ` 数 目 和 大 小 ,早期 治疗 的 
效果 为 更 好 。 现 将 有 关 颅 内 肿 痛 各 种 治疗 的 原理 简 述 
如 下 : 

(一 ) 手术 治疗 ” 颅 内 肿瘤 手术 摘除 是 最 基本 的 治疗 
方法 。 凡 生长 于 可 用 手术 摘除 部 位 的 肿瘤 , 均 首 先 考虑 手 
术 治疗 。 

1. 根治 性 手术 “肿瘤 的 切除 在 不 引起 严重 病 残 的 情 
况 下 力争 做 到 完全 切除 或 切除 得 越 多 越 好 。 

2. 姑息 性 手术 ”对 生长 在 不 能 手术 切除 部 位 的 肿瘤 ， 
如 脑 干 肿瘤 ,可 做 颅 减 压 术 、 脑 峭 液 分 流 术 或 脑室 引流 术 ， 
以 暂缓 颅 内 高 压 症 ,创造 条 件 进行 其 他 治疗 。 

3. 急诊 减 压 手术 “对 脑 肿瘤 卒中 或 肿瘤 伴 脑 疝 患 者 
适用 。 

对 位 于 非 言 语 半球 额 .前 颈 、 枕 叶 或 脑室 内 的 有 些 原 
发 性 肿瘤 (脑膜 瘤 . 室 管 膜 瘤 , 少 突 胶 质 细胞 瘤 和 良性 星 
形 细胞 瘤 ) ,小 脑 和 视神经 的 有 些 良性 星 形 细胞 瘤 早 期 发 
现 而 能 早期 切除 ,有 可 能 达到 根治 。 未 扩展 之 内 听 道 外 
的 听 神 经 瘤 可 显 微 外 科 手 术 切 除 而 保存 听力 。 垂 体 向 腺 
瘤 的 早期 切除 可 纠正 激素 的 过 量 分 泌 而 不 引起 垂体 功能 
减退 。 对 于 其 他 颅 内 原 发 性 肿瘤 ,手术 目的 是 明确 诊断 ， 








进行 部 分 切除 可 改善 症状 ( 辣 病 发 作 可 更 易 控制 ,减轻 脑 | 


水 肿 ) 和 为 放射 治疗 和 化 学 治疗 创造 条 件 ( 减 少 肿瘤 体 
积 , 清 除 肿瘤 中 心 区 对 放疗 不 敏感 而 不 能 为 化 疗 药物 达 
到 的 缺 氧 、 坏 死 瘤 组 织 )。 对 造成 严重 威胁 的 急性 颅 内 压 

增高 可 手术 减 压 ,脑室 引流 等 以 暂时 缓解 颅 内 压 增高 连 
状 。 对 颅 内 单个 转移 瘤 , 若 原 发 病 已 得 到 控制 ,而 肿瘤 对 
放射 不 敏感 (黑色 素 瘤 、 肉 瘤 、 肾 癌 、 胃 肠 道 肿瘤 和 肺癌 )， 
手术 摘除 优 于 单独 放疗 。 

(二 ) 放射 治疗 ”用 于 不 适合 手术 或 不 能 全 切除 的 脑 
瘤 。 放 射 治 疗 有 下 述 几 种 方法 。 

1. 术 后 全 脑 放疗 ”可 采用 深度 义 线 机 “Co 治疗 机 或 
直线 加 速 器 来 照射 ,对 各 种 胶 质 瘤 、 延 体 腺 瘤 、 松 果 体 瘤 、 痊 
索 瘤 及 一 部 分 转移 姜 有 效 。 

2. 术 中 放疗 ”近年 米 始 用 于 临床 ,其 优点 有 照射 时 在 
确 , 加 用 放射 线 增 敏 剂 可 提高 肿瘤 对 射线 的 敏感 性 缩短 巷 
疗 时间 及 减少 免疫 和 造血 功能 低下 的 发 生 率 , 较 
质 瘤 。 















源 植 hs 入 串 尖 
治疗 目的 的 一 种 


-ey 和 射线 杀 作 宣 细 胞 ,达到 
; 0 CT 或 MRI 立体 定向 
i 送 入 肿瘤 内 :最 常用 的 放射 源 










髓 放射 治疗 。 
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第 五 章 ” 颅 内 占 位 病变 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


(三 ) 药物 治疗 ”由 于 存在 血 脑 屏障 ,很 多 抗 肿 瘤 药 物 
不 能 进入 脑 内 而 无 效 。 虽 有 各 种 改进 给 药方 法 ,如 局 部 灌 
注 病灶 注射 . 鞘 内 或 脑室 内 注射 等 ,但 至 今 尚 无 成 熟 的 经 





验 . 化 疗 是 脑 瘤 综 合 治疗 中 的 一 个 重要 组 成 ,目前 美国 
FDA 批 准 的 应 用 于 普 性 胶 质 瘤 的 化 疗 药物 是 


1. 亚 硝 脲 (nitrosoureas) ”代表 药物 为 洛 莫 司 汀 (lo- 
mustine, CCNU) , 卡 英 司 汀 (carmustine, BCNU)， 尼 莫 司 汀 
Cnimustine, ACNU)。 亚 硝 脲 类 具有 高 脂 溶性 及 良好 的 
CNS 穿 透 力 。 该 类 药物 主要 使 肿瘤 细胞 DNA 在 多 位 点 烷 
基 化 ,导致 DNA 交 联 并 发 生 单 链 或 双 链 断裂 以 及 谷 胱 甘 
肽 耗竭 ,最 终 抑制 DNA 修复 及 抑制 RNA 合成 。 该 类 药物 
的 主要 毒 副 作用 为 骨 仍 抑制 ,这 种 毒性 是 延迟 的 和 车 积 性 
的 . 旦 有 不 可 逆 的 肺 纤维 化 。 

2. 替 莫 唑 胺 (TMZ) TMZ 是 甲 基 化 药物 , 亦 被 认为 
是 二 代 烧 化 剂 ,是 恶性 胶 质 瘤 化 疗 的 一 线 药物 。 该 药 口 

服 吸 收 后 自动 分 解 并 形成 有 活性 的 5-(3- 甲 基 三 嗪 -1- 基 ) 
咪唑 4 酰胺 CMTIC) ,MTIC 进一步 分 解 为 5- 氨基 - 蝶 唑 -4- 
酰胺 (AIC) 与 重 氮 甲 烷 , 重 氮 甲 烷 被 认为 是 活性 的 烷 基 化 
物质 ,其 细胞 毒性 是 对 DNA 甲 基 化 , 甲 基 化 发 生 主 要 在 
鸟 野 叭 ON 位置, 导致 错 配 系统 修复 失败 ,使 得 DNA 子 
并 有 缺口 形成 ,最 终 阻 但 DNA 复制 启动 而 致 细胞 凋 亡 。 
| 该 药 透 过 血 脑 屏障 较 好 , 脑 消 液 的 药物 浓度 几乎 是 血浆 
,| 浓度 的 30%。 本 药 的 代谢 物 主要 通过 肾脏 排泄。 本 药 可 
以 单 药 化 疗 亦 可 进行 联合 化 疗 及 与 放疗 同时 进行 同步 化 
疗 。 本 药 的 主要 毒 副作用 为 恶心 .便秘 .疲乏 以 及 中 度 的 
崩 艇 抑制 ,该 骨 舟 抑制 是 非 蒂 积 性 的 ,一 般 1 一 2 周 内 即 可 











3. 两 卡巴 肝 (PCBZ) 是 一 种 口服 煤化 剂 ,在 肝 酶 的 代 
谢 下 生成 中 间 体 再 生成 活性 产物 氧化 偶 氨 甲 基 化 合 物 , 后 
者 使 DNA 甲 基 化 从 而 抑制 细胞 分 裂 。 本 药 虽 下 可 进行 单 药 
es :但 多 为 联合 化 疗 PCV(PCBZ 二 CCNU 十 Es 

分 。 本 药 的 主要 毒 副作用 为 骨 散 抑制 .恶心 、 疲乏 和 

4 天 然 类 抗 肿 瘤 药 物 一 长 春 碱 及 鬼 毒 类 药物 “长 
看 碱 类 主要 来 源 于 长 春花 植物 ( 夹 竹 桃 科 )。 其 代表 药物 有 
攻 存 新 破 (VCR) 和 长 春 破 (VLB)。 该 并 药物 是 细胞 周期 
特异 性 化 疗 药物 ,本 药 主要 作用 于 微 管 蛋白 ,阻止 聚合 作用 
各 诱导 细胞 分 裂 中 期 停顿 。 本 药 常用 于 联合 化 疗 ,是 PVC 
化 疗 方案 的 化 疗 药 物 之 -。 该 类 药物 有 一 定 的 外 | 居 神 经 毒 
性 。 在 鬼 杠 类 化 疗 药 中 ,代表 药物 为 依托 泊 在 ,其 作用 机 制 
是 通 过 于 扰 DNA 拓扑 异 构 酶 卫 使 得 DNA 的 和 
龟 . 活 导 肿 将 细胞 你 滞 在 人 期 。 另 外 ,该 药 还 与 微 管 引 
结合 阴 赴 征管 形成 。 由 于 该 药 透 过 血 脑 屏障 能 
本 约 多 作为 联合 化 疗 的 -部 分 。 主要 的 虚 章 反应 为 消化 道 
个 自 液 生性 
(四 ) 导向 治疗 俗 称 生 物 蛙 暗 . 由 有 弹头 和 载体 组 成 
旬 关 最 党 用 的 是 放射 性 核 索 . 如 包括 工 得 工 等 :化 学 药 
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物 也 可 作 弹 头 , 如 甲 氨 谨 蛤 ( 毛 甲 蝶 叭 )、 博 来 咕 素 及 丝 裂 短 
素 等 ;另外 某 些 毒素 也 用 作 弹 头 , 如 白喉 毒素 及 铜绿 假 单 胞 
菌 外 毒素 等 。 载 体 是 用 细胞 杂交 技术 产生 的 特异 性 单 克 隆 
抗体 ,能 与 相应 肿瘤 细胞 特异 性 结合 。 

(五 ) 光 动 力学 治疗 (PDT) ”一些 光 敏 物 质 ,如 菊 光 
素 、 伊 红 及 中 啉 类 化 合 物 可 被 恶性 瘤 细 胞 吸收 并 大 量 贮存 
于 线粒体 内 。 在 光 的 照射 下 ,含有 光敏 物质 的 瘤 细胞 因 发 
生 光 物理 或 光化学 反应 而 失去 活力 或 死亡 ,从 而 达到 治疗 
目的 。 

(六 ) 热能 治疗 采用 微波 .射频 及 铁 磁体 植 和 加热 等 
方法 ,对 肿瘤 加 温 达 42 一 43C ,达到 治疗 目的 。 热 能 作为 
物理 因子 可 直接 破坏 肿瘤 细胞 ,同时 热能 可 增强 放射 及 化 
学 药品 的 疗效 ,已 取得 一 定 的 临床 效果 。 

(七 ) 内 镜 治 疗 ”内 镜 神经 外 科学 是 一 门 训 新 学 科 , 内 
镜 下 可 通过 手术 剪 、 活 检 钳 切除 肿瘤 ,也 可 用 C0: 等 激光 气 
化 实质 瘤 , 具 有 创伤 小 .手术 时 间 短 及 恢复 快 的 优点 。 上 月 前 
较 适 用 于 脑室 肿瘤 及 颅 内 慑 性 肿瘤 ( 胶 质 瘤 和 转移 痢 ) 的 
治疗 。 

( 八 ) 免疫 治疗 “是 一 种 辅助 治疗 , 它 必 须 依赖 常规 治 
疗 方法 ,最 大 限度 地 减少 残留 肿瘤 细胞 数量 ,一 般 残 留 细胞 
数 小 于 10 时 ,才能 发 挥 其 最 大 效用 。 最 早 应 用 的 是 卡 介 
苗 , 以 促进 机 体 免 疫 力 ,此 后 又 用 淋巴 素来 调节 及 抑制 免疫 
细胞 活力 ,最 后 有 人 用 干扰 素 。 

对 以 上 (一 )~( 八 ) 项 治疗 措施 支持 的 循 证 医学 证 据 不 
多 日 评价 不 一 , 故 部 分 仅 用 于 辅助 治疗 。 

( 九 ) 应 急 措施 ” 脑 瘤 患者 病情 急剧 恶化 ,出 现 意 识 迟 
钝 或 天 幕 裂 孔 疝 的 迹象 时 ,必须 进行 应 急 治 疗 。 可 给 予 地 
塞 米 松 , 日 剂量 30 一 60mg, 或 甲 泌 尼龙 ,日 剂量 120 一 
200mg, 每 4~6 小 时 1 次 。 用 以 减轻 脑 水 肿 、 降 低 脑 水 肿 
和 顾 内 压 。20 兴 甘露 醇 的 快速 静脉 滴 注 也 可 暂时 降低 脑 水 
肿 引 起 的 颅 高 压 症状 。 对 脑室 E 


系统 阻 寨 引 起 的 颅 内 高 压 
必要 时 需 紧 急 脑室 引流 减 压 。 冶 冯 发 作 患 者 采用 抗 首 痢 药 
物 (参见 本 篇 第 八 章 第 - 


- 节 " 癫 痫 >) 。 
第 三 节 


脑 彩 肿 
















朱 国 行 


脑 脓肿 (brain abscess) 为 化 有 月 性 细菌 病原 体 ( 细 菌 、 
真菌 及 原虫 ,如 活 组 织 阿 米 巴 原虫 ) 侵 入 脑 组 织 内 形成 


单个 或 多 个 脓肿 。 以 儿童 及 青 壮 年 pd 11 岁 Eo 
占 14%,11~~35 岁 占 67 色 ,36 一 55 岁 占 17%,56 岁 
Fd: 1 

〖 病 因 】 


(一 )】 邻 近 感 染 灶 慢性 化 脓 性 中 是 3 
emp 
上 堪 叶 ,153 在 小 脑 于 球 。 以 额 窦 炎 引起 额 叶 的 前 部 和 眶 曾 











但 延至 脑 内 形成 腑 肿 均 
较 少 见 。 头 皮 疝 肿 .颅骨 骨 和 殴 炎 等 颅 外 感染 可 蓝 延 至 颅 内 
形成 脓肿 。 

(二 ) 血 源 性 脑 脓 肿 ” 远 处 感染 经 血行 播 散 到 脑 内 形 
成 ,常见 于 大 脑 中 动脉 的 供应 区 。 其 发 病 率 仅 次 于 耳 源 性 
脑 脓 有 种. 约 占 全 部 脑 脓肿 病例 1/4 左右 。 慢 性 肺 部 感染 ,如 
支气管 扩张 ,为 最 常见 原 发 病灶 。 但 皮肤 ,盆腔 口腔、 长 骨 
等 也 为 常见 感染 来 源 。 有 右 至 左 分 流 的 先天 性 心脏 病 患者 
发 生 脑 脓肿 的 几率 高 于 正常 人 。 

(三 ) 损伤 性 脑 脓肿 ”见于 开放 性 颅 脑 损伤 或 头 部 手 
术 后 ,特别 是 硬 脑膜 有 破损 的 开放 伤 .细菌 直接 侵入 脑 内 。 
约 占 全 部 脑 脓肿 1710 左右 。 

(四 ) 隐 源 性 脑 脓 有 种”10% 左 右 的 脑 脓肿 找 不 到 原 发 
感染 灶 。 可 能 因为 原 发 感染 经 抗菌 药物 治疗 后 自行 消散 或 
因 病 灶 深 在 隐蔽 ,不 引起 注意 。 









【病理 】 

脑 腔 肿 最 初 为 局 限 细菌 性 脑 炎 ,局 部 炎症 细胞 浸润 ,小 
血管 脓 毒 性 静脉 炎 或 动脉 被 感染 性 栓 子 阻塞 而 使 局 部 脑 组 
织 软化 ,坏死 .局 限 液体 区 扩大 汇合 成 脓 腔 .周围 为 一 薄 层 
不 明显 且 不 规则 的 炎症 性 肉芽 组 织 , 邻 近 脑 组 织 严 重 的 水 
肿 和 和 胶 质 细胞 增生 。 最 后 ,外 围 由 血管 周围 结缔 组 织 与 神 
经 胶 质 细胞 逐渐 形成 包 腊 。 脑 内 多 个 脓肿 可 分 别处 于 不 同 


阶段 。 


【临床 表现 】 






一 般 具 有 三 类 症状 :Q@ 急 性 感染 症状 ;@ 颅 内 压 增高 症 
状 ;@ 局 灶 损 害 症状 。 病 初期 为 急性 发 热 ,头痛 ,呕吐 、 食 僻 


缺乏 ,嗜睡 等 急性 感染 性 症状 ,周围 血液 中 性 粒 细 胞 增高 ， 
脑 兰 液 中 性 粒 细 胞 增多 和 和 蛋白质 增高 ,如 在 此 期 应 用 大 剂 
量 抗生素 , 常 使 这 一 阶段 的 症状 很 快 消失 ,但 多 数 患 者 形成 
脑 脓肿 后 则 会 出 现 颅 内 压 增高 的 症状 ,头痛 突出 ,部 位 与 印 
痛 部 位 一 致 ;以 后 出 现 脑 脓 肿 的 局 灶 性 症状 和 神经 系统 的 
体征 ,局 灶 性 脑 症 状 取 决 于 旅 肿 的 部 位 。 如 脑 腔 肿 接近 脑 
室 或 脑 表 面 ,能 突然 破 淡 , 造成 急性 化 脓 性 脑室 炎 或 脑膜 
炎 , 此 类 患者 可 突然 高 执 

反 张 , 近 173 脑 脓 肿 患者 在 病程 中 可 从 无 发 热 ,整个 过 程 和 
脑 瘤 相 似 。 





















第 五 章 颅 内 占 位 病变 


【诊断 】 

有 细菌 性 感染 史 的 患者 出 现 脑 占 位 病变 症状 时 , 均 应 
考虑 到 脑 腑 肿 的 可 能 ,发绀 型 先天 性 心脏 病 患 儿 发 生 原 办 
不 明 的 头痛 ,应 首先 排除 脑 脓肿 。 脑 电 图 对 半数 以 上 大 脑 
半球 脓肿 有 定位 意义 。 脑 部 CT 扫描 检查 的 诊断 意义 最 
大 ,在 早期 脑 部 CT 平 扫 呈 边 界 模糊 的 低 密度 区 或 混合 密 
度 影 , 占 位 效应 明显 .增强 扫描 病灶 不 增强 .在 脓肿 形成 后 ， 
平 扫 呈 边界 清晰 的 低 密度 区 ,周围 有 一 层 厚 度 、 均 匀 的 高 密 
度 环 ,再 外 面 又 是 一 层 低 密度 区 。 注 射 对 比 剂 后 .可见 高 密 
度 环 增强 ,有 时 可 见 液 平面 ,脓肿 周围 脑 组 织 有 显著 水 肿 
带 。 脑 瘤 有 玖 肿 形成 时 的 CT 改变 也 相似 .但 增强 的 高 密 
度 环 厚度 不 均匀 。MRI 对 坏死 液化 和 水 肿 的 分 辨 率 比 
CT 高 .能 对 脑 炎 早期 作出 诊断 ,但 对 脓肿 包 膜 的 确定 常 不 
及 CT 敏感 。 





【治疗 】 

当 脓 肿 尚 未 局 限时 或 脓肿 较 小 而 末 引 起 颅 内 结构 推 
移 时 ,迅速 采用 抗生素 及 脱水 治疗 :如 大 剂量 青 、 氨 霉 素 
或 根据 药 敏 给 予 相应 的 抗生素 ,连续 治疗 6 周 。 治疗 期 间 
应 密切 随访 病情 及 CT, 如 病情 恶化 或 CT 所 见 脓肿 增 大 ， 
应 考 虐 手 术 治疗 。 对 位 置 深 或 脓肿 位 于 重要 功能 区 或 不 |” 
能 耐 受 开 颅 术 者 ,采取 穿刺 抽 脓 术 并 注 和 抗生素 ,可 能 震 
要 反复 多 次 穿刺 。 如 脓肿 包 膜 已 形成 的 浅 表 脓肿 ,应 子 
以 脓肿 摘除 术 。 不 管 脓 肿 包 膜 是 否 形成 , 当 病 情 迅 速 发 
展 .开始 出 现 意识 障碍 , 且 经 脱水 及 穿刺 治疗 未 好 转 , 也 
应 在 发 生 脑 疝 前 紧急 行 脓肿 切除 术 或 将 急性 炎症 性 坏死 
脑 组 织 切除 并 行 减 压 术 。 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


第 六 章 


中 枢 神 经 系统 (CNS) 感 染 系 指 CNS 受 细菌 ,病毒 .多 
端 别 旋 体 、 寄 生 虫 等 病因 所 引起 的 感染 性 疾病 。 鉴 于 许多 
CNS 感染 性 疾病 ,都 是 全 身 感染 的 一 部 分 ,因此 已 在 有 关 
章节 中 描述 。 本 章 仅 就 CNS 有 关 的 特殊 感染 性 疾病 作 一 
简单 介绍 。 


第 一 节 急性 散发 性 脑 类 
吕 传 真 
散发 性 脑 炎 (sporadic encephalitis) 指 一 年 四 季 均 可 发 病 
的 急性 炎症 性 脑病 ,包括 感染 后 急性 播 散 性 脑 消 髓 炎 ,寄生 
性 单纯 疱疹 病毒 脑 炎 和 自身 免疫 性 边缘 时 脑 炎 等 。 和 急性 播 
散 性 脑 兰 人 般 炎 将 于 脱 艇 稍 性 疾病 中 描述 。 本 节 仅 对 临床 路 
径 规 定 的 单纯 疱疹 病毒 脑 炎 和 边缘 时 脑 炎 作 一 简单 介绍 。 









一 、 单 纯 郊 疹 病毒 脑 失 


单纯 疱 疙 病毒 感染 已 由 病 姓 性 疾病 中 描述 。 单 纯 疱疹 
病 霹 蚁 炎 属 我 国 卫生 部 制订 的 临床 路 径 中 所 必须 执行 的 神 
经 系统 感染 性 疾病 ,应 予以 明确 界定 和 规范 治疗 。 








〖 病 因 和 发 病 机 制 】 

单纯 疱疹 病毒 为 寄生 病毒 。 该 病毒 分 为 型 和 开 型 。 
吾 沿 神经 而 人, 寄生 于 三 义 神 经 半月 神经 
并 不 出 现 临 床 神经 症状 , 当 机 体 抵抗 万 降 
低 , 免 疫 切 能 下 降 时 ,该 病毒 即 可 大 量 复制 .繁殖 ,并 穿 破 半 
月 神经 节 膜 或 浴 王 又 神经 分 布 到 皮肤 而 出 现 疱疹 。 病 毒 
做 半 甩 神经 季 后 ,经 脑膜 侵入 邻近 的 脑 组 织 祝 叶 底部 
利 里 时 而 产生 神经 症状 。 病 毒 侵入 的 脑 组 织 出 现 水 肺 、 软 
化 和 入 血 坏 屁 。 病理 政变 以 病毒 侵犯 侧 为 明显 .分 布 于 额 
下 底部, 括 秆 ,特别 是 预 叶 内 侧 商 和 和 海马 等 边缘 系统 
乏 及 镶 时 。 镜 下 可 网 脑 腊 和 脑 内 血管 周 硬 
润 利 补 僚 状 收 质 细 胞 增生 ,和 神经 细胞 未 金 。* 
细胞 内 可 见 到 哮 倒 性 包 泗 体 ,包涵 体内 有 病 过 颗粒 













































27 注 人 





中 枢 神 经 系统 感染 


〖 临 床 表现 】 

本 病 可 见于 任何 季节 ,任何 年 龄 ,但 在 10 岁 以 下 和 
20 一 30 岁 间 有 两 个 发 病 高 峰 。 多 数 急性 起 病 , 病 前 常 有 了 呼 
吸 道 感 染 ,发 热 , 头 痛 、 乏 力 等 非特 异性 症状 ,或 病 前 过 度 疫 
劳 等 , 数 天 后 出 现 失 虑 ,性 格 或 行为 异常 , 抽 搞 或 氏 迷 。 按 
其 主要 临床 症状 可 分 为 下 列 数 种 类 型 ， 

1. 首 痢 型 ”表现 为 突然 跌倒 、 抽 搞 , 间 欧 或 连续 阵 这 
发 作 , 发 作 后 持续 意识 不 清 ,或 数 次 发 作 后 转 为 清醒 ,或 再 
次 连续 发 作 后 持续 意识 不 清 、 和 昏迷 ,和 鱼 迷 中 仍 有 抽 摘 。 多 数 
患者 持续 昏迷 1 周至 数 周 , 重 则 持续 一 个 月 以 上 或 因 继 发 
脑 水 肿 和 肺 部 感染 而 亡 。 

2. 精神 异常 型 ”早期 表现 呆滞 ,反应 迟钝 , 自 言 自 语 
等 一 彼 精 神 症 状 , 数 天 或 十 余天 后 出 现 烦 中 ,冲动 、 大 喊 大 
闲 , 或 有 丰富 的 幻觉 和 行为 障碍 。 部 分 患者 被 误 认 为 精神 
分 裂 证 或 躁 狂 性 精神 病 被 送 精神 病院 治疗 ,直至 出 现 氏 迷 
后 转 神 经 科 治 疗 。 

3 自动 症 ”部 分 贸 轻 的 患者 , 仅 表现 为 口角 或 口 周 的 
不 自主 抽动 ,明明 或 突然 做 一 些 无 目的 性 的 摸索 、. 跑 动 等 动 
作 , 患 者 意识 清楚 。 这 种 动作 可 以 为 短暂 性 , 亦 可 持续 数 天 
或 数 周 ,可 视 为 非 惊厥 性 闻 痢 持续 状态 的 一 种 亚 型 。 





【实验 室 检查 】 

周转 白细胞 数 增高 ,可 达 10X107L 以 上 ,以 中 性 粒 细 
胞 增多 为 主 。 脑 瑚 液 检查 可 见 压力 升 高 .白细胞 数 正常 或 
增多 。 一 般 在 (10 一 100) X10%/L 左右 ,以 淋巴 细胞 为 主 。 
部 分 患者 可 以 见 到 较 多 的 红细胞 , (50 一 500) X1087L。 脑 
消 液 糖 含量 正常 。 蛋 白质 正常 或 经度 升 高 。 

脑 电 图 检查 可 见 a 波 节律 消失 , 额 , 酉 部 出 现 高 低 幅 的 
周期 性 琼 波 和 慢 波 , 偶 可 出 现 局 灶 性 的 三 相 流 。 头 颅 CT 
可 见 局 灶 性 脑 肿 胀 。 头 鼎 MRI 在 T; WI 上 可 见 额 叶 或 要 
叶 低 信号 ,TsWI 则 见 高 密度 异常 信号 。 脑 疹 液 细胞 的 抗 
t 体 分 泌 细 胞 阳性 。 

级 活 和 检 , 检 测 到 脑 组 织 中 单纯 疱疹 病毒 抗原 ,为 最 
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终 肯 定 诊断 提供 依据 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 急性 起 病 , 发 热 ,意识 障碍 . 伴 或 不 伴 抽 摘 , 脑 电 图 
异常 和 头颅 CT 或 MRI 见 到 额 、 矣 叶 的 炎症 性 异常 信号 ， 
可 作出 临床 诊断 。 脑 消 液 细胞 数 增多 和 抗 单纯 疱疹 病毒 搞 
体 阳 性 : 脑 养 液 单纯 疱疹 病毒 抗体 分 泌 细胞 检测 阳性 
(HSV-IgG secreting cells) , 脑 组 织 活检 .单纯 疱疹 病毒 搞 
原 检测 阳性 为 肯定 诊断 。 然 而 ,鉴于 肯定 病因 诊断 的 检测 
方法 限制 ,临床 上 仍 为 拟 诊 。 必 须 与 流行 性 乙 型 脑 炎 、 肠 道 
病毒 脑 炎 .其 他 疱疹 病毒 脑 炎 和 中 枢 神经 其 他 炎 性 疾病 相 
鉴别 。 此 外 ,自身 免疫 性 边缘 叶 脑 炎 、 脑 血管 炎炎 性 假 癌 、 
号 形体 病 及 原 发 性 中 枢 淋 巴 癌 等 均 应 子 以 鉴别 。 





治疗 】 

1. 抗 病毒 治疗 ”单纯 疱疹 病毒 脑 炎 诊断 一 旦 拟定 ,应 
立即 进行 抗 病毒 治疗 。 常 用 的 抗 病毒 药物 应 用 为 

(1) 阿 昔 洛 过: 亦 称 无 环 鸟 寿 。 按 5mg/kg 静脉 滴 注 ， 
工 小 时 内 滴 人 ,每 天 2 次 ;或 250mg 静脉 滴 注 ,每 天 3 一 4 
次 ,连续 10 天 后 改 为 口服 ,剂量 为 0. 2g, 每 天 5 次 ,5 一 10 
天 后 改 为 2 一 3 次 /日 。 用 药 时 间 不 少 于 4 周 。 

(2) 更 昔 洛 韦 : 粉 针剂 , 按 5mg/kg 静脉 滴 注 ,每 天 2 
次 ,每 次 滴 注 1 小 时 ,连续 应 用 2~3 周 。 

抗 病毒 药物 有 轻 度 肾 功能 损害 和 血小板 减少 的 不 良 反 
应 。 用 药 中 应 当 监测 肝 、 肾 功能 和 全 血 改 变 。 

2. 脱水 治疗 ”弥漫 性 脑 肿胀 和 脑 水 肿 者 可 应 用 地 塞 
米松 10 一 20mgy/d 或 甲 泼 尼 龙 1000mg/d 冲击 治疗 ,疗程 为 
7 一 10 天 。 同 时 应 用 20% 甘 露 醇 125 一 250ml 静脉 滴 注 每 
bei tet 
(kg，d) ,连续 5 天 为 一 疗程 。 

3. rt 按 中 医学 辨证 论 治 的 方法 子 以 清热 祛 
惊 治疗 则 服用 汤药 。 或 服用 安 宫 牛黄 丸 , 或 紫 雪 丹 .每 日 1 
妃 , 不 少 患者 有 效 。 


【预后 】 

单纯 疱疹 病毒 脑 炎 ,急性 和 暴发 型 者 危险 
高 ,但 轻型 和 中 等 严重 者 ,尤其 自 应 用 于 抗 病 
项 后 已 大 大 改观 ,但 仍 有 1/3~1/2 患者 遗留 不 同 程度 的 后 
踪 症 ( 冶 病 、 偏 次, 闯 呆 等 ), 需 长 期 症状 治疗 和 护理 。 






ES 病死 率 


三 、 按 缘 叶 脑 类 





边缘 叶 脑 炎 (limbic encephalitis) 系 指 大 脑 边缘 系统 各 

脑 叶 损 害 为 主要 临床 特征 的 CNS 自身 免疫 性 脑 炎 ， 从 20 
世纪 60 年 代 开始 ,有 报道 认为 此 病 与 恶性 肿 壮 有 关 . 并 命 
名 为 副 坊 综合 征 或 恶性 肿瘤 相关 性 脑病 。20 世纪 80 年 代 
后 发 现 本 病 与 恶性 肿瘤 关系 不 大 ,多 数 患 者 不 伴 几 将 ,并 在 





患者 血清 中 测 到 多 种 与 神经 元 相关 的 自身 抗体 ,而 且 多 数 
患者 对 免疫 治疗 有 效 ,预后 良好 。 因 此 .边缘 叶 脑 炎 亦 被 称 
为 抗 神经 元 抗体 相关 脑 炎 (anti-neuron antibody relative 
encephalitis) 。 根 据 自身 抗体 的 类 型 可 分 为 : 

1. 钾 通 道 电 压 门 复合 物 (VGKC) 相 关 性 边缘 时 脑 炎 
最 多 见 。 英 国 的 发 病 率 一 2 人 /( 百 万 年)。 我 国 不 
清 。 这 种 抗体 阳性 的 脑 炎 主要 损害 海马 神经 元 。 多 见于 
40 岁 以 后 的 男性 (2 : 1) ,临床 表现 为 急性 或 亚 急 性 起 病 的 
记忆 丧失 ,精神 达 乱 , 矣 叶 癫 痢 发 作 , 激 车 和 其 他 精神 症状 ， 
持续 数 天 到 数 周 。 部 分 患者 可 有 前 下 症状。 有 些 患者 
早期 可 误诊 为 神经 症 或 精神 病 。 这 些 患者 的 脑 电 图 检查 可 
见 前 矣 叶 或 中 烽 叶 有 局 灶 性 慢 波 或 痛 样 放电 或 正常 。 头 颅 
MRI 可 见 一 侧 或 两 侧 矣 叶 内 侧面 异常 信号 , 尤 以 Tz WI 或 
FLAIR 相 更 为 明显 。 本 组 患者 的 瘦 病 发 作 的 抗 瘦 病 药 物 
治疗 的 疗效 较 差 .但 免疫 治疗 效果 较 好 ,大 剂量 激素 ,血浆 
交换 ,IgG 静脉 滴 注 均 可 选择 。 

2. 抗 NMDA 受 体 脑 炎 (脑病 ) 临床 特征 为 继 发 于 矣 叶 
的 一 组 临床 综合 征 。 常 见于 15 一 与 岁 女 性 :73 兴 一 91 中 伴 
发 卵巢 畸 胎 瘤 。 儿 童 患者 中 肿瘤 比例 小 于 10%。XNXMDA 受 
体 脑 炎 患者 的 临床 表现 特征 可 归纳 为 :@ 部 分 患 i 前 驱 
期 有 感染 症状 ;@ 早 期 表现 为 神经 症 ,精神 闪 乱 ,中 
张力 障碍 ;@1 1 闻 问 当 认 局 由 者 渤 达到 询 基站 和 和 , 表 观 为 
肌 张 力 障 碍 ,舞蹈 样 不 自主 运动 ,自主 神经 功能 不 稳定 , 换 
气 不 足 .呼吸 困难 和 意识 障碍 。 急 性 期 后 多 数 患 者 稳定 
要 呼吸 支持 的 时 间 为 2~40 周 ,平均 8 周 。 实 验 室 检查 可 
见 轻 度 脑 状 液 细胞 增多 , 脑 状 液 容 克 隆 抗 体 -IgG 阳性 。 头 
颅 MRI 检查 正常 或 异常 。 常 表现 为 皮质 ,皮质 下 , 脑 干 、 基 
底 节 及 小 脑 可 见 极 少 的 增强 异常 信号 

边缘 叶 脑 炎 的 诊断 依赖 于 临床 症状 局 限于 边缘 时 脑 区 
和 该 区 头颅 MRI 异常 为 依据 。 由 于 多 种 自身 免疫 抗体 的 
发 现 以 及 脑 电 图 ,神经 影像 检查 阴性 的 患者 亦 不 少见 等 因 
素 , 因 此 在 边缘 叶 脑 炎 的 诊断 中 必须 进一步 鉴别 单纯 疱疹 
病毒 脑 炎 和 副 瘤 综合 征 。 

总 之 , 凡 临 床 疑 似 单纯 疱疹 病毒 脑 炎 , 抗 病毒 和 抗 问 痢 
控制 不 满意 ,病程 宛 长 在 40 天 以 上 的 患者 均 应 考虑 自身 多 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


两 大 组 .一 组 为 哮 人 工 淋巴 细胞 性 病毒 (human T-lympho- 
tropic virus,HTLV) , 它 又 可 分 为 工 型 和 IT 型 , 即 HTLV- 
I 和 HTLV-I : 另 一 组 为 人 类 免疫 缺陷 性 病毒 Chuman 
immunodeficiency virus,HIV) , 亦 有 工 型 和 [型 ,虽然 这 两 
型 的 核 昔 酸 序列 有 40% 相 同 ,但 HIV- 工 较 HIV- 了 [更 具 毒 
性 和 致 病 性 。 这 两 型 病毒 主要 的 致 病 部 位 均 不 是 神经 系 
统 .但 它们 均 具 嗜 神经 性 ,可 引起 严重 的 神经 系统 并 发 症 。 
现 分 述 如 下 。 





一 、 蔷 滋 病 (AIDS) 神 经 病变 


自 1981 年 首次 发 现 获得 性 免疫 缺陷 病 (AIDS) 以 来 ， 
全 球 已 有 200 多 个 国家 和 地 区 先后 报道 了 本 病 的 发 生 。 
40%% 一 70% 的 AIDS 患者 可 有 神经 系统 并 发 症 , 其 中 
10%~20% 的 HIV 抗体 阳性 患者 以 神经 系统 症状 为 首发 
症状 :AIDS 患 者 的 尸检 中 90% 有 神经 病理 的 异常 发 现 。 
AIDS 的 神经 系统 并 发 症 极为 复杂 , 它 可 由 病毒 直接 感染 





引起 . 亦 可 由 感染 所 引起 ,或 伴 发 病 所 引起 。 其 并 发 症 
的 频 度 见 表 23-6-1。 
表 23-6-1 AIDS 感染 神经 并 发 症 的 频 度 





HIV- 工 相关 病 





急性 脑 腊 脑 炎 1%~2% 
AIDS 痢 采 综合 征 10%~33% 
无 菌 性 脑膜 炎 1%~6% 
AIDS 空 泡 性 状 通 病 10%~15% 
周 曙 神经 病 10%~35% 
肌 病 10 光 左右 
机 会 感染 

弓形 体 脑 炎 5%~20% 
旋 球 获 脑 膜 炎 2X%~13% 
进行 性 多 灶 性 白质 脑病 2%~4% 

二 细胞 病 斑 感染 15. 8% 


恶性 肿 六 


原 发 性 脑 淋 巴 疤 
转移 性 脑 淋巴 瘤 
在 管 性 并 发 症 














缺 血 性 醒 死 或 出 血 i 
血 伯 性 小 血管 病 ， 

〖 临 床 表 现 〗 
此 滋 莉 的 神经 系统 并 发 症 主 要 临 所 1 下 : 





(一) AIDS 痴呆 综合 征 AIDS 痢 末 绕 合 征 亦 称 HIV 


脑病 ,其 发 生 率 意见 不 一致, 可 能 与 对 AIDS 患者 认 知 功能 
障碍 的 判断 标准 有 关 。 据 美国 疾病 控制 中 心 统计 ,确诊 为 
AIDS 的 患者 中 ,4.0% 表 现 为 HIV 脑病 。 但 各 家 报道 的 差 
异 很 大 ,总 体 说 在 10%~33% 之 间 。 

病理 学 上 主要 表现 为 以 脑 沟 增 宽 、 脑 家 扩大 为 特征 的 
不 同 程度 的 脑 萎缩 。 剖 面 和 显微镜 下 可 见 脑室 周围 和 脑 白 
质 中 散在 或 片 状 脱 链 鞘 , 显 微 狗 下 可 见 许 多 融合 细胞 (多 核 
巨细 胞 ) ,弥漫 性 神经 胶 质 细胞 增生 ,血管 周围 炎 性 细胞 浸 
润 ,部 分 部 位 可 有 小 的 胶 质 结 节 形 成 。 

主要 临床 表现 进行 性 认 知 功能 减退 ,注意 力 不 焦 中 , 记 
忆 力 减退 ,时 间 和 空间 定向 障碍 ,运动 功能 减弱 ,并 可 伴 有 
行为 障碍 。 体 格 检查 可 以 发 现 四 肢 肌 张力 增高 , 腿 反 射 讽 
进 、 两 侧 病理 征 阳性 。 早 期 肢体 感觉 正常 , 随 疾 病 发 展 可 出 
现 躯 体感 觉 减 退 和 自主 神经 功能 障碍 ,大 小 便 失 禁 。 逐 步 
出 现 认 知 障碍 ,生活 不 能 自理 ,最 后 可 成 为 植物 状态 或 因 继 
发 感染 而 死亡 。 脑 消 液 检查 可 见 淋巴 细胞 正常 或 增多 ,一 
般 为 50X105/L 以 下 ; 约 有 2/3 患者 脑 消 液 中 佛 白 增加 ,一 
般 为 2. 0g/L; 脑 兰 液 中 银币 球 蛋白 ,新 蝶 哈 Cneopterin》' 哈 
啉 酸 (quinolinic acid) 含 熏 增 高 。 头 鼎 MRI 伶 查 可 见 弥漫 
性 散在 白质 异常 信号 ,Ti W 低 信 号 ,TsW 商 信 号 。SPECT 
检测 脑 血 流 未 见 明 显 异常 。 本 病 的 诊断 依赖 于 肯定 的 艾滋 
病 诊断 ,或 HIV 抗体 阳性 ;临床 上 有 认 知 功能 和 弥漫 性 脑 
损害 的 症状 和 体征 ;辅助 检查 中 MRI 有 弥漫 性 脑 白质 异常 
信号 , 脑 消 液 中 HIV 病毒 分 离 阳 性 等 予以 诊断 。 

(二 ) HIV 无 菌 性 脑膜 炎 ”主要 临床 表现 为 怕 光 、 头 
痛 、 恶 心 .呕吐 ,有 时 可 出 现 抽 摘 ,失语 和 短暂 意识 不 清 等 脑 
皮质 受累 的 症状 ,可 以 出 现 多 脑 神经 麻 疗 , 如 面神经 麻 壮 ， 
三 又 神经 和 听 神 经 受 黑 。 脑 疹 液 检查 可 见 淋巴 细胞 和 和 佛 自 
会 基 增 多 。 这 种 症状 可 持续 2~4 周 ,此 后 自行 消退 。 

(三 ) HIV-1 相关 性 珍 髓 病 ”AIDS 死亡 者 户 丛 中， 
30% 有 特殊 的 冰 盘 空 泡 性 退 变性 疾病 。 临 床 症状 | 
括 下 肢 无 力 ,不 适 、 步 态 不 稳 ,感觉 异 常 、 大 小 便 失 4 
发 生 于 AIDS 晚期 , 常 被 误诊 为 其 他 HIV 相关 性 疾病 。 
经 系统 检查 可 见 下 歧 轻 竣 、 当 反射 亢进 .两 侧 病理 欠 体 束 征 
阳性 ,合并 周围 神经 病变 时 反射 消失 、 步 态 不 协 攻 功 
能 减退 ,振动 觉 和 位 置 觉 有 不 同 程度 的 损伤 。MRI 检查， 
徐 偶 显 示 肴 艇 次 缩 和 Ts WI 高 信号 外 ,其 余 均 正常 
的 组 织 学 检查 可 见 轴 索 保 存 完好 ,但 有 般 
变 作 等 现象 ,以 后 索 和 便 索 最 为 明显 。 可 见 到 小 胶 质 细胞 
: 泡 样 消 禾 
病 没 有 特 弥 的 治疗 方法 。HIV 相关 性 着 能 病变 包括 原 发 
人 感 染 时 的 急性 消 髓 病变 , 闪 笑 性 肌 阵 挛 , 以 及 伴 视神经 炎 的 
复发 -缓解 性 疹 丹 病 。 

(四 ) 周转 神经 病变 ”HIV 感染 可 并 发 各 种 周围 神 
( 表 23-6-2)。HIV 在 周围 神经 疾病 的 发 病 机 制 仍 
和 .机 会 感染 、 弗 养 缺 乏 、 代 谢 异 常 , 冀 物 吕 作用 可 能 
有 一 定 关系 。 跪 期 HIV 成 染 的 吓 才 .50 有 周转 神经病 
























































变 。 各 种 神经 损伤 的 发 病 机 制 和 治疗 不 尽 相同 ， 
鉴别 。 


表 23-6-2 ”HIV 感染 相关 的 周围 神经 病 
原 发 性 
远 端 对 称 性 多 发 性 神经 
运动 失调 性 背 神 经 ee 
自主 性 神经 病 





免疫 性 
急性 脱 斤 峭 性 多 发 性 神经 根 病 (GBS) 
慢性 炎 证 性 脱 秘 鞘 性 多 发 性 神经 根 病 
复合 性 单 神经 炎 ( 早 期 ) 





CMV 多 发 性 神经 根 病 
带 状 疱疹 神经 根 炎 
梅毒 多 发 性 神经 根 病 
鸟 型 胞 内 分 支 杆菌 
肿瘤 
淋巴 瘤 性 多 发 性 神经 根 病 
营养 性 
维生素 Bi 缺乏 
叶酸 缺乏 
其 他 营养 了 碍 
中 毒性 
神经 病 去 羟基 车 (ddD) 
扎 西 他 滨 (ddC) 
司 他 夫 定 (d4T) 
他 ( 噶 烟 脐 、 氨 莱 码 ,长 春 新 政 ) 


Wt 





HIV 相关 的 周围 神经 病 可 分 为 对 称 性 末梢 性 周围 神 
炎 性 脱 黎 峭 周转 神经病, 多数 单 神经 病 和 进行 性 多 发 
型 。 各 种 类 型 的 周转 神经 病 与 






-一般 的 周转 神经 疾病 : 异 。 
(五 ) 肌 病 ”HIV 感染 后 可 出 现 多 种 HIV 相关 肌 病 、 
廊 常 见 的 为 特 发 性 多 发 性 肌 炎 样 肌 病 。HIV 相关 性 肌 病 





表现 为 近 端 册 无 力 、 肌 肉 酸 冶 , 极 度 疲劳 .CK 增高 等 。 体 
下 减轻 和 消 歪 .特别 是 辟 部 肌肉 鞭 缩 明 是 。 肌 电 图 包括 只 








茹 的 自发 电 活动 和 肌 病 的 特征 。 病 理发 现 有 肌 竺 维 变 性 
坏死 和 肌纤维 存 唆 现象 。 炎 性 浸润 程度 较 HIV 阴性 的 多 
发 性 肌 炎 轻 。 肌 病 也 可 见于 章 多 夫 定 的 毒 副 作用 .其 临床 
表现 同 HIV 相关 性 肌 病 。 研 究 证 明 齐 多 夫 定 可 对 肌肉 线 
粒 体 产生 毒性 作用 。 章 多 失 定 的 药物 性 肌 病 与 HIV 感染 
性 肌 病 临床 表现 相同 .唯一 的 区 别 方法 是 停止 使 用 药物 . 
停 用 齐 多 夫 定 后 症状 无 改善 者 .说 明 大 部 分 肌 病 是 原 发 性 












HIV 的 结 了 


AIDS 中 最 常见 的 机 会 感染 有 :所 
达 30 关 之 临床 表现 为 头痛 
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第 六 章 ”中 枢 神 经 系统 感染 
发 热 , 抽 摘 和 偏 竣 等 弥漫 性 和 局 灶 性 神经 系统 体征 。 脑 


次 液 检查 可 有 淋巴 细胞 增多 ,可 超过 100X 10”/L。 头 颅 
MRI 可 见 片 状 或 大 块 状 TWI 低 信和 号 ,Ts WI 高 信号 ,或 有 
脑 脓肿 样 改变 。 脑 珍 液 中 马 形体 抗体 测定 有 较 高 的 诊断 价 
值 。@ 隐 球菌 性 脑膜 炎 : 约 占 2% 一 13%。 临 床 表现 为 亚 
急性 起 病 的 脑膜 炎 . 发 热 \ 头 痛 , 脑 膜 刺激 症状 , 脑 兰 液 中 白 
细胞 数 增多 , 轻 至 中 度 蛋 白质 增高 , 禧 和 氢化 物 降 低 , 涂 片 
中 找到 新 型 隐 球 菌 可 以 诊断 。 

















艾滋 病 神经 系统 并 发 症 或 艾滋 病 的 机 会 感染 的 诊断 有 
赖 于 :Q@ 艾 滋 病 的 肯定 诊断 ;或 @ 血 清 中 ,特别 是 脑 峭 液 中 
HIV 抗体 阳性 ,或 从 神经 组 织 ,肌肉 组 织 中 分 离 出 HIV 抗 
原 ;@ 机 会 感染 的 病原 体 证 据 , 如 弓形 体 抗体 阳性 , 脑 状 液 
中 弓形 体 抗 原 阳 性 等 。 


【治疗 】 
艾滋 病 的 治疗 至 今 尚 无 有 效 办 法 。 参 见 病 毒 感染 
5 
二 、 热 带 性 痉 广 性 截瘫 


热带 性 痉挛 性 截 竣 (tropic spastic paraplegia.TSP) 亦 
称 哮 工 淋巴 细胞 性 病 毒 相关 性 闪 丹 病 ( 
trophic-virus-l associated myelopathy. HTLV-]1 associated 
myelopathy.HAM) 。 本 病 在 中 美洲 的 哥伦比亚 等 热带 地 
区 的 国家 ,日 本 的 着 儿 岛 等 地 区 先后 报道 , 故 有 吉 E 
截 次 之 称 。 有 流行 倾向 ,往往 在 一 个 村 庄内 有 成 故 发 病 的 
冶 挛 性 截 准 .并 经 HTLV-1 拓 性 等 特征 而 子 以 命 
名 。 本 病 的 主要 临床 特征 为 
步行 困难 . 伴 排 尿 不 畅 。 多 数 患者 在 10 一 15 岁 


numan T-lympho- 

















左 和 过 病 ， 





病情 逐步 加 重 至 20 岁 后 步行 显 著 困 难 , 介 至 30 一 40 岁 仍 可 
步行 .党 有 排尿 泣 源 . 排 不 干净. 亦 不 易 控 制 。 神经 系统 体格 
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慢 病毒 脑 炎 


第 三 节 


一 、 亚 急性 硬化 性 金 脑 类 





更 化 性 全 脑 炎 (subacute sclerotic panencephali 
tis. ssPE) 亦 被 称 为 人 性 旺 熔 病毒 脑 炎 . 亚 急性 硬化 性 向 质 


脑 炎 Csubacute sclerotic leukoencephalitis, SSLE), 亚 气 性 : 












第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


包涵 体 脑 炎 (subacute incusion body encephalitis) 等 名 称 ， 
是 一 种 十 分 定 见 的 慢 病毒 CNS 感染 性 疾病 。 


【病因 病理 】 

本 病 系 由 麻疹 病毒 感染 所 引起 。 儿 童 期 患 麻疹 或 麻疹 
疫苗 接种 后 ,相隔 5 一 8 年 后 逐步 出 现 神经 症状 。 大 量 的 临 
床 实验 室 研 究 证 明 本 病 由 麻疹 病毒 引起 :SSPE 患者 血 
清和 脑 养 液 中 麻疹 病毒 抗体 持续 增高 ;@ 应 用 免疫 荧光 技 
术 可 以 证 明 患 者 的 神经 细胞 中 存在 麻疹 病毒 抗原 ;@ 电 子 


显微镜 观察 证 实 患 者 脑 细胞 的 神经 细胞 核 中 有 形态 特殊 的 
包涵 体 , 细 胞 中 可 见 成 堆 的 病毒 颗粒 ,这 种 颗粒 的 大 小 各 形 
态 正 好 与 麻疹 病毒 的 核 衣 壳 相等 ;@ 应 用 麻疹 病毒 易 感 组 
织 与 患者 脑 细 胞 共同 培养 后 已 能 成 功 地 分 离 出 麻疹 病毒 ; 
人 免疫 获 光 技术 证 明 ,SSPE 患者 脑 脊 液 中 出 现 的 穿 克隆 
区 党 IgG ,能 应 用 麻疹 病毒 所 吸附 。 

病理 学 上 大 脑 半 球 呈 弥漫 性 炎症 性 改变 ,散在 神经 元 
脱 失 和 反应 性 神经 胶 质 细胞 增生 ;血管 周围 可 见 较 多 的 淋 
巴 细胞 浸润 :白质 中 可 见 不 同 程度 的 药 茜 脱 失 , 小 血管 周转 
有 袖 套 状 形成 。 神 经 细 胞 、 神 经 胶 质 细胞 ( 星 形 胶 质 细胞 和 
少 突 神 经 胶 质 细胞 ) 中 可 见 包 涵 体 ,病程 急 者 包涵 体 较 多 。 
免疫 荧光 染色 可 见 病 毒 抗原 。 








”| 

[临床 表现 

多 见于 5 一 15 岁 , 过 去 有 麻疹 感染 或 麻疹 疫苗 接种 史 
的 儿童 。 两 性 均 可 发 病 ,以 男性 稍 多 。 起 病 隐匿 , 常 表现 为 
学 习 记 忆 力 减退 注意 力 不 集 中 ,学 习 成 绩 下 降 。 起 始 时 病 
孩 情绪 不 稳 ,行为 异常 i 表现 为 淡漠 ,嗜睡 ,也 可 出 现 视 
力 减 退 , 甚 至 逐步 失明 。 这 个 过 程 大 约 持续 3~-6 个 月 左 
右 。 然 后 进入 第 二 阶段 ,表现 为 局 部 或 全 身 肌 阵 挛 样 抽动 ， 
每 分 钟 6~10 次 ;也 可 以 表现 为 其 他 形式 的 肌 张力 不 全 、 手 
足 徐 动 . 共 济 失调 等 。 部 分 患者 出 现 局 灶 性 或 全 身 性 强直 
阵 迹 样 癫痫 性 发 作 ,此 期 持续 数 个 月 。 最 后 意识 不 清 ,四 肢 
伸 直 、 角 号 反 张 ,并 有 阵 发 性 去 大 脑 强直 发 作 。 此 时 体温 波 
动 \ 呼 吸 不 规则 , 常 伴 资 汗 , 往 往 由 于 继 发 肺 部 感染 和 全 身 
旋 竟 而 死亡 。 





多 数 患 者 从 发 病 开始 后 持续 进展 1 一 2 年 , 偶 有 中 间 和 暂 
你 进展 。 






A 舍 eee Es 了 IgG 0 麻 
高: 脑 电 图 检查 可 1 见 周期 性 发 放 的 每 秒 1~ 
2 次 的 商 凯 慢 波 。 关 版 CT 从 查 正 常 或 轻 度 脑 萎缩 ;头颅 
MRI 可 见 正 常 或 散在 白质 脱 艇 精 性 改变 。 





〖 诊 断 〗 
恨 据 学 龄 儿 章 








缓慢 起 病 并 进行 性 加 重 的 认 知 ,行为 障 
i 防 接种 病史 , 阵 发 性 高 帆 得 波 觅 电网， 
克隆 JeG 阴性 和 该 次 抗体 阳性 考 当 可 诊断 。 脑 











且 关 流 中 名 5 


组 织 活检 中 找到 包涵 体 者 可 确定 诊断 。 
【治疗 】 

尚 无 特效 治疗 。 加 强 支持 和 对 症 处 理 ,防止 并 发 症 以 
延长 生存 期 。 


二 、 慢 性 风疹 病毒 脑 类 


慢性 风疹 病毒 脑 炎 较 慢性 麻疹 病毒 脑 炎 少见 。 国 内 至 
今 尚 无 报道 。 系 由 妊娠 4 个 月 内 的 宫 内 胎儿 感染 ,或 儿童 
期 患 过 风疹 后 。 从 病毒 感染 至 神经 症状 出 现 的 潜伏 期 约 为 
10 年 。 主 要 特征 为 小 脑 明 显 萎缩 ,第 四 脑室 明显 扩大 。 临 
床 主要 表现 为 10 岁 以 后 开始 发 病 ,以 缓慢 进展 的 注意 力 不 
集中 ,记忆 力 减 退 , 层 体 和 躯干 动作 不 稳定 ,笨拙 ,小 脑 性 共 
济 失调 等 症状 而 引起 旁人 注意 。 病 情 逐 步 进展 , 晚 有 
痴呆 和 痉挛 性 瘫痪 。 整 个 病程 约 为 5 一 10 办 实验 室 检 
可 见 脑 状 液 中 有 中 度 淋 巴 细胞 增多 、 和 蛋白 含量 增 1 

区 带 IgG 和 IgG 指数 可 有 阳性 结果 het i 
毒 抗 体 滴 度 升 高 。 脑 电 图 检查 可 见 丈 温 性 慢 波 。 头 颅 CT 
和 头颅 MRI 可 见 小 脑 菱 缩 .第 四 脑室 扩大 。 

本 病 的 诊断 依赖 于 母亲 妊娠 期 或 儿童 期 的 风疹 史 , 进 

行 性 智力 减退 和 明显 的 共 济 失调 ,以 及 脑脊液 IgG 罕 克 隆 
区 带 阳 性 和 神经 影像 显示 小 脑 萎缩 ,四 脑室 扩大 等 。 
本 病 至 今 尚 无 特殊 治疗 办 法 。 对 症 治疗 和 康复 有 助 改 











第 四 节 神经 梅毒 


吕 传 真 
神 乡 经 梅毒 (neurosyphilis) 是 由 螺旋 体感 染 所 引 起 
的 疾病 。 在 我 国 本 病 兽 经 几乎 消灭 。 近 年 来 ,全 国 梅 毒 的 
发 病 率 迅速 上 升 ,神经 梅毒 亦 有 发 生 。 
【病因 病理 】 
梅毒 螺旋 体 经 皮肤 务 膜 侵入 人 体 后 ,经 一 段 时 间 的 潜 
伏 期 后 进入 脑膜 , 脑 和 疹 髓 。 引 起 梅毒 性 脑膜 炎 、 脑 膜 血管 





炎 、 脑 炎 及 疹 骨 病 等 。 病理 上 ,不 从 洛 何 种 类 型 的 神经 梅毒 ， 
脑膜 均 有 一 定 的 炎症 性 改变 。 表 现 为 脑膜 | 管 / 所 . 
有 济世 细 胞 及 桨 细胞 肖 润 ,并 有 红 纹 滩 
底 血 管 受 润 ,表现 为 全 层 血管 
壁 增 厚 。 颅 底 脑膜 受累 后 形成 慢性 炎症 、 粘 性 
脑 积 水 和 多 脑 神经 麻 辛 。 昼 性 脑膜 血管 的 梅毒 感染 引起 血 
管 饼 增 厚 , 最 后 导 敏 梗死 和 脑 组 织 坏死 ,这 种 改变 以 小 动脉 
为 明显 。 弥 漫 性 小 动脉 梗死 则 引起 脑 组 织 神经 变性 ,坏死 、 
脱 失 和 弥漫 性 神经 胶 质 增生 。 脑 组 织 的 这 种 改变 以 额 、 巴 
叶 为 若 ,晚期 脑 凌 缩 .脑室 扩大 。 





















【临床 表现 】 

可 分 下 列 临床 类 型 。 

(一 ) 梅毒 性 脑膜 炎 ”从 梅毒 感染 到 发 病 约 为 数 周 至 
数 个 月 ,急性 、 亚 急性 或 慢性 起 病 。 急 性 起 病 者 与 其 他 脑膜 
炎 的 表现 没有 区 别 , 低 热 或 中 度 发 热 ,头痛 呕吐、 脑膜 刺激 
症状 ; 重 者 诡 妄 、 冶 痛 发作 和 意识 障碍 ,并 伴 有 视神经 . 面 神 
经 、 展 神经 及 听 神 经 等 多 数 脑 神经 麻 疗 。 若 影响 后 颅 电 者 则 
可 引起 交通 性 脑 积 水 和 颅 内 压 增 高 。 脑 脊 液 检查 可 见 白 细 
胞 明显 增加 ,可 达 (300 一 700) X10;/L、 以 淋巴 细胞 为 主 ; 蛋 
白质 中 等 度 升 高 ,0. 5 一 1. 0g/L 左右 , 糖 和 氧化 物 含量 正常 。 
血清 和 脑 准 液 中 梅毒 抗体 阳性 ,和 脑 疹 液 中 梅毒 抗原 阳性 。 

(二 ) 脑膜 血管 梅毒 ” 较 少 见 。 常 在 梅毒 感染 后 数 年 
发 病 。 主 要 临床 表现 为 头痛 ,但 无 明显 脑膜 刺激 症状 ; 常 以 
突然 发 生 缺 血性 脑 血管 病 , 如 偏瘫 而 就 医 。 脑脊液 中 白 细 
胞 增多 、 蛋 白质 增高 梅毒 抗体 阳性 。 

(三 ) 脑 实质 型 梅毒 ” 常 在 感染 后 10 一 20 年 发 病 。 临 
床上 有 两 种 表现 形式 : 冰 笑 疡 型 :表现 为 进行 性 步 态 不 
稳 、 伴 剧烈 闪电 样 疼痛 ,上 述 症状 夜间 加 重 。 两 足 似 踩 在 棉 
花 上 。 检 查 时 可 见 两 下 肢 深 感觉 缺失 , 阿 - 罗 瞳 孔 , 两 下 肢 
妥 反 射 降低 或 消失 。@@ 麻 癖 性 痴呆 :晚期 出 现 ,主要 表现 为 
认 知 减退 .进行 性 记忆 力 减 退 、. 人 格 改变 ,夸大 妄想 .虚构 ， 
最 后 进入 阁 呆 状态 。 体 格 检查 时 可 见 阿 - 罗 瞳 孔 ,视力 减 
退 ,视神经 萎缩 ` 构 音 不 清 、. 一 侧 或 双 侧 病理 锥 体 束 征 。 脑 
消 液 中 白细胞 增多 (二 100 X10/L), 轻 至 中 度 蛋 白质 增 
商 , 以 球 蛋 白 增 高 为 主 。 血 清和 脑 峭 液 中 梅毒 抗体 阳性 , 梅 
毒 抗原 亦 阳 性 。 








神经 梅毒 的 诊断 必须 是 依赖 于 :@D 有 不 清 性 活动 史 ， 
名 有 或 无 全 身 梅 毒 , 但 有 相应 的 神经 损害 的 临床 表现 ; 仿 血 
清和 脑 脊 液 ,特别 是 脑 养 液 中 梅毒 抗原 和 抗体 阳性 。 


【治疗 


应 用 大 剂量 
用 发 热 疗 法 ( 参 









i 锥 素 或 口服 红 等 过。 廊 辛 性 病 呆 型 者 可 
第 十 一 箱 第 十 二 章 第 一 节 "“ 梅 每”)。 


第 五 节 ”和 蛋白 粒 于 病 





吕 传 真 

蛋白 粒子 病 (proteinaceus particle disease) 或 称 传递 性 
海绵 状 脑 病 (transmissible spongiform _ encephalopathy， 
TSS%; 是 # 子 (prion) 引 起 的 可 传递 的 神经 
系统 变性 疾病 , 兽 被 称 为 须 蛋 自 病 . 懂 病 毒 病 等 。 副 自 入 子 
病 是 由 细胞 膜 表 面 单 基因 控制 的 253 个 氨基 酸 的 糖 蛋白 ， 
在 某 种 条 件 下 发 生变 异 , 使 细胞 膜 上 的 蛋白 粒子 (prion 
protein ,PrP ) 变 成 分 泌 型 的 疏 记 粒子 (PrP<) ,该 蛋白 直径 






第 六 章 ”中 枢 神 经 系统 感染 


为 10~20nm ,长度 为 100 一 200nm, 分 子 量 由 PrP* 的 30 一 
33kDa 变 为 27 一 30kDa. 结 构 由 螺旋 型 转变 为 峰 状 折 琶 型， 
这 种 分 泌 型 的 蛋白 质 具有 很 强 的 传递 性 、 致 病 性 、 耐 高 热 ， 
耐酸 耐 碱 ,不 易 被 灭 活 。 

蛋白 粒子 病 分 为 感染 于 人 和 感染 于 动物 的 蛋白 粒子 
病 。 前 者 包括 :@Creutzfeldt-Jacob 病 (CJD), 即 皮质 - 纹 状 
体 痊 入 变 性 病 ; 名 变异 型 Creutzfeldt-Jacob 病 (VCJD)， 
@Gerstmann- Straussller-Scheinker 病 (GSS); @Kuru 病 ; 
图 致死 性 家 族 性 失眠 证 。 其 中 以 CJD 为 最 常见 。 动 物 传 
递 的 Prion 病 有 :四 牛 海绵 状 脑病 (bovine spongiform en- 
cephalopathy) ;@@ 羊 瘙痒 病 (scrapie); @ 慢 性 消耗 性 病 
《chronic wasting disease) ;@ 巍 类 动物 传递 性 脑病 (trans- 
missible mink encephalopathy); @ 猫 科 动 物 海 绵 状 脑病 
(feline spongiform encephalopathy); @ Ungulate 海绵 状 
脑病 。 




















一 、Creutzfeldt-Jacob 病 


本 病 于 1920 年 首先 由 Creutzfeldt 报道 。1921 一 1923 
年 Jacob 报道 了 5 例 类 似 病例 ,1923 年 被 Spielmayer 命名 
为 Creutzfeldt-Jacob 病 。1940 年 起 .又 根据 其 病理 特点 命 
名 为 皮质 - 纹 状 体 - 状 髓 变性 , 亦 称 为 亚 急 性 海绵 状 脑病 


(subacnte spongiform encephalopathies) 。 





【病因 】 

病因 不 清楚 。 系 由 正常 细胞 膜 上 糖 蛋白 的 突变 所 引 
起 。 正 常人 的 PrP* 变 为 PPP* 后 ,通过 内 源 性 神经 毒 作用 ， 
引起 脑 内 的 神经 元 凋 亡 和 缺失 。CJD 的 发 病 虽 然 没 有 明 
显 的 遗传 性 ,但 有 明确 的 分 子 生物 学 基础 。 在 Prion 蛋白 
基因 129 号 密码 子 甲 硫 氨 酸 - 缴 氨 酸 多 态 性 和 Prion 蛋白 
两 种 类 型 (1 型 和 2 型 ) 的 基础 上 ,目前 已 将 QD 按 不 同 的 
分 子 类 型 ,分 为 MM; .MM; .MVI MV: 、VVw 和 VV: 6 种 
类 型 .其 中 MM 和 MVi 最 多 , 占 70 问 左右 ,其 次 为 VV， 
型 , 约 占 25%。 随 着 各 分 子 类 型 的 差异 .临床 表现 亦 有 所 
不 同 。 















〖 病 理 】 

病理 改变 表现 为 : 

1. 大 体 可 见 不 同 程度 的 大 脑 半 球 弥 漫 性 萎缩 , 脐 光 变 
宽 , 脑 回 变 窄 。 神 面 除 进一步 证 明 脑 皮质 、 i 外 i 
室 旦 对 称 性 扩大 。 脑 于 、 小 脑 、 次 入 外 观 基 本 正常 。UJD 脑 
莹 缩 特点 是 对 称 性 大 脑 蔚 缩 。 级 严重 病例 可 有 纹 状 体 、[E 
脑 获 缩 ,但 大 脑 自 质 外 观 通 常 正常 。 

2. 显微镜 检查 可 见 

(1) 海绵 状 变性 :主要 位 于 大 脑 灰 质 , 严 
脑 干 以 及 小 脑 分 子 层 也 可 出 现 。 大 及 灰质 深层 呈 多 鸣 
泡 , 圆 形 、 椭 加 形 、 不 般 则 形 等 .有 的 互相 融合 .小 并 直径 仪 























小 这 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


1 一 2xm, 大 者 可 达 50km, 早 期 仅见 于 大 脑 灰质 深层 , 严 
者 可 延 及 大 脑 灰 质 全 层 。 这 种 小 空 泡 往往 位 于 神经 细胞 或 
胶 质 细 哆 周围 ,很 少 位 于 神经 细胞 内 。 海 绵 状 变性 多 与 神 
经 细胞 脱 失 . 星 形 胶 质 细胞 增生 并 存 。 急 性 发 病 ,进展 迅速 
者 海绵 状 变 性 较 慢 性 发 病 和 进展 缓慢 者 为 重 。 

(2) 神经 细胞 缺失 :大 脑 灰质 神经 细胞 呈 弥 漫 性 脱 失 ， 
以 第 3 层 和 第 5 层 最 为 严重 , 枕 叶 尤为 突出 。 丘 脑 背 内 侧 
核 .前 核 ` 外 侧 核 细胞 脱 失 也 相当 严重 。 尾 状 核 . 壳 核 . 带 状 
核 改变 程 度 与 丘脑 内 侧 核 相 似 。 苍 白 球 . 丘 脑 下 乳头 体 改 
变 轻 微 。 海 马 Sommer 区 不 受 侵犯 。 多 数 CJD 患者 小 脑 
有 改变 ,其 中 .颗粒 层 细胞 脱 失 程 度 重 于 普 肯 耶 细 胞 。 小 脑 
诸 核 细胞 正常 , 偶 可 见 齿 状 核 轻微 改变 。 病 程 长 者 普 肯 耶 
细胞 可 有 鱼雷 形成 。 脑 干 除 脑 桥 核 外 均 正 常 。 红 核 
网 状 核 及 脑 神经 核 正 常 。 前 角 细 胞 可 呈现 单纯 性 芙 缩 , 染 
色 质 溶解 或 凝集 ,而 前 角 细 胞 脱 失 不 明显 。 病 程 越 长 神经 
细胞 脱 失 也 越 严 重 。 反 之 ,在 迅速 死亡 或 仅仅 是 脑 活 检 的 
病例 ,很 难 判断 是 否 有 神经 细胞 脱 失 ,特别 是 在 海绵 
不 明显 的 标本 中 .尤为 困难 。 

(3) 胶 质 细胞 增生 :无 论 是 急性 经 过 或 慢性 进行 性 的 
病例 , 胶 质 细胞 增生 十 分 突出 ,以 星 形 胶 质 细胞 为 主 ,病程 
经 过 缓慢 者 尤为 突出 。 

(4) 自 质 改变 ;在 慢性 而 病程 较 长 的 CJD, 往 往 能 看 到 
大 脑 白质 , 脑 干 、 小 腑 和 演 散 的 白质 纤维 藤 藉 脱 失 。 

(5) 淀粉 样 王 块 :主要 见于 小 脑 分 子 层 ,其 次 是 齿 状 
核 , 顶 叶 、 桂 仁 核 ,GOII 核 ,三 又 神经 誉 核 和 痊 禾 后 角 。 演 
粉 样 斑 块 中 心 部 由 无 结构 或 颗粒 状 、 大 小 不 等 ,被 PAS 着 
染 的 物质 组 成 。CJD 病程 短 于 6 个 月 者 ,看 不 到 这 种 斑 块 ， 
病程 长 于 15 个 月 的 散发 性 CJD 及 家 族 性 CJD 脑 内 可 见 淀 
粉 班 块 。 

3 电镜 检查 “可见 神 经 细胞 突起 的 终 末端 及 突 掩 间 
将 不 消 , 突 触 小 泡 明显 减少 。 界 腊 状 空 泡 变性 。 局 稍 变 游 、 
铀 桨 空 化 . 星 形 胶 质 细胞 增生 ,其 胞 质 内 可 见 大 量 的 次 级 
次 主体 , 偶 可 见 到 Rosenthal 纤维 。 偶 可 见 到 坏 变 的 神经 
细胞 突起 和 星 形 胶 质 细胞 突起 散在 此 斑 块 内 。 

4. 免疫 组 织 化 学 染色 以 PrP 抗 血 清 为 第 一 抗体 ,发 
现 与 证 实 PrP 在 CNS 的 存在 与 分 布 ,并 以 此 阳性 结果 区 别 
于 其 他 原因 所 引起 的 痴呆 。 





























【临床 表现 】 

散发 性 CJD 分 布 于 世界 各 地 ,其 发 病 率 约 为 1 人 ， 
6500 万 。 年 )。 在 旨 0 岁 以 上 的 人 群 中 ,其 发 生 康 可 有 所 增 
加 ,最 向 的 发 病 率 为 34 人/ (100 万 。 年 )。 最 近 统 计 , 美 
国 每 年 可 有 300 例 。 我 国有 散在 分 布 .最 时 于 1963 年 由 
束 污 点 教 授 报 道 , 后 击 广 州 中 出 大 党 附属 医院 的 病理 证 实 
的 (JJD 为 散发 性 : 瑟 儿 的 患者 有 遗传 舌 向 ， 盟 
才 的 记号 变异 型 的 CID 的 临床 及 病理 改变 有 扩 不 辐 。 


报道 各 ， 





或 


共 济 失调 。 整 个 过 程 大 致 可 分 为 以 下 三 个 时 期 :人 初期 : 主 
要 表现 为 乏力 、 易 疲劳 .注意 力 不 集 中 ,失眠 .抑郁 不 安 ` 记 
忆 困难 等 。 此 期 易 错误 诊断 为 神经 症 或 轻 度 抑 邦 症 。 有 时 
尚 伴 有 头痛 、 头 重 、 眩 时 、 视 力 模糊 或 共 济 失调 的 神经 症状 。 
加 中 期 : 亦 称 痴 果 - 肌 阵 挛 期 ,此 期 记忆 障碍 尤为 突 有 
外 出 找 不 到 家 ,迷路 ,人 格 改变 ,直到 痢 东 。 有 的 人 
失 认 、 失 行 。 四 肢 肌 力 增 高 , 腿 反 射 亢进 。 巴 宾 斯 基 征 阳 
性 。 有 的 出 现 多 动 或 冶 病 发 作 , 轻 售 瘫 ,视力 障碍 ,小 脑 性 
共 济 失调 , 肌 强直 等 。 少 数 病例 也 可 出 现 肢 体 肌肉 北 缩 。 
此 期 约 273 患者 出 现 肌 阵 挛 。@ 晚 期 :呈现 尿 失 禁 , 无 动 性 
绒 默 或 去 皮质 强直 。 往 往 因 为 悔 疮 或 上 师 部 感染 而 死亡 。 
CJD 患者 ,85% 于 发 病 后 1 年 死亡 。 少 数 可 于 发 病 后 3 周 
以 内 或 长 至 8 年 以 上 死亡 。 


【辅助 检查 】 

周围 血 白 细胞 数 正 常 ,血液 生化 检查 正常 。 脑 电 图 检 
查 多 数 患 者 可 见 弥漫 性 ,周期 性 尖 - 慢 复合 波 放电 ,以 经 典 
型 CJD 为 明显 。 脑 将 液 检查 可 以 发 现 14-33 蛋白 阳性 :但 
在 脑 卒 中 后 亦 可 有 阳性 结果 。 头 颅 MRI 检查 可 见 两 侧 基 
底 节 区 TsWI,DWI 高 信号 ,以 MM 、MV: 型 最 为 明显 。 

变异 型 CJD 发 病 年 龄 经 ,往往 以 精神 症状 ,行为 异常 
起 病 , 进 展 较 慢 , 病 期 约 为 13 一 14 个 月 。70 吧 以 上 的 轩 者 ， 
在 头颅 MRI 可 见 到 异常 信号 , 它 可 分 布 于 丘脑 后 部 、 岛 叶 、 
海马 或 项 枕 叶 , 称 为 丘脑 枕 征 (pulvinar) ,但 脑 电 图 检查 没 
有 弥漫 性 周期 性 尖 - 慢 复合 波 的 出 现 。 















根据 亚 急性 起 病 , 年 龄 在 50 岁 以 上 ,进行 性 痴呆 , 伴 有 
基底 节 损害 的 神经 系统 体征 , 脑 电 图 检查 中 见 到 弥漫 性 周 
期 性 尖 - 慢 复合 波 , 脑 硝 液 中 14-3-3 蛋白 检查 阳性 者 当 可 诊 
断 为 典型 的 CJD。 然 而 ,临床 上 常 需 将 普通 的 经 典 CJD 与 
变异 型 CJD 进行 鉴别 。 随 分 子 生 物 学 技术 的 发 展 ,经 典 与 
变异 型 有 时 亦 有 交叉 。 例 如 ,经 典 的 MM 、.MVI 现 表现 为 
到 病 年 龄 较 大 ,进展 性 痢 果 病程 在 5 个 月 左右 .有 明显 的 周 
期 性 尖 - 慢 复合 波 发 放 的 脑 电 图 改变 和 双 侧 基底 节 的 
TWI.DWI 或 FLAIR 相 上 的 异常 信息 种 脑 状 液 中 14-3-3 
借 自 阳性 。 变 异性 CJD 则 起 病 年 龄 经 ,以 精神 症状 和 行为 
隘 但 起 病 , 病 程 较 长 ,在 1 年 以 上 , 脑 电 图 没有 周期 性 尖 - 慢 
复合 波 , 头 颅 MRI 仅 在 丘脑 后 部 或 岛 叶 或 相应 皮质 异常 。 
内 此 , 按 1998 年 WHO 的 诊断 标准 简 使 为 肯定 CJD、 拟 诊 
cjJD 和 可 能 CJD: 

1 2 年 以 内 进行 性 痴呆 ; 

2. 肌 阵 室 、 视 力 改变 .小 脑 首 状 、 堪 动 性 绒 默 4 项 中 趾 
者 占有 其 中 2 项 ; 

3. 特征 性 脑 电 图 政变 ,周期 性 同步 放电 
具备 以 上 3 项 者 可 拟 诊 CJD, 仪 旦 备 第 1.2 两 项 .不 其 


f 检 发现 海 









{ 





六 


各 第 3 项 者 诊断 可 能 OD; 如 患者 接受 









性 和 PrP< 者 . 则 诊断 为 肯定 CID。 脑 蛋白 检测 可 代 蔡 脑 电 
图 特异 性 改变 。 


【防治 

目前 ,GJD 仍 居于 无 法 治愈 的 致死 性 疾病 。CJD 患者 能 
香 直 接 传染 给 人 .目前 不 能 得 出 确切 结论 。 从 防 患 于 未 然 出 
发 , 宜 注意 以 下 几 点 :@ 医 务 人 员 或 实验 室 工 作者 , 若 皮肤 破 
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抽 午 勿 接触 患者 或 实验 材料 ;G@CJD 患者 用 过 的 注射 器 及 检 
查 器 械 等 , 尽 可 能 一 次 性 处 理 :GCJD 患者 脑 活检 器 械 应 设 








标志 .每 次 均 要 高 压 消毒 ;四 必要 时 可 放 和 人 5.25% 次 氮 酸 钠 
液 浸泡 60 分 钟 以 上 。 

近年 来 , 随 着 全球 对 疯 牛 的 注意 和 控制 .变异 CJD 亦 
逐步 消失 。 然 而 ,各 国 包括 我 国 所 见 的 年 轻 CJD 患者 , 当 
不 届 变 异性 CJD, 而 是 少见 的 经 典型 CJD 亚 型 ,很 可 能 是 
VV; 类 型 .不 应 该 误 认 为 变异 型 CJD。 


二 、 变 异性 Creutjfeldt- 
Jacob 病 


系 食 用 了 感染 有 和 蛋白 粒子 的 牛肉 ,由 牛 的 海绵 状 脑病 
传递 给 和 类 以 后 , 亦 被 称 为 "疯牛病 "。 变 异型 CJD 系 由 
1986 年 在 英国 出 现 疯牛病 后 提出 。 它 的 发 病 年 龄 较 轻 , 病 
程 进展 较 慢 .临床 表现 的 可 变性 较 大 ,主要 特征 为 :中 精神 
证 状 :表现 为 焦虑 、 抑 邦 、 扳 个、 淡漠 和 行为 异常 ;@ 共 济 失 
调 : 常 在 首发 症状 出 现 后 的 数 周至 数 个 月 内 出 现 ,表现 为 小 
脑 性 共 济 失调 ;@ 记 忆 障 碍 : 常 早期 出 现 记忆 障碍 ,以 后 逐 
步 加 重 , 至 晚期 痴呆 ;@ 肌 阵 挛 ;@ 肢 体 运动 感觉 障碍 : 锥 体 
束 与 锥 体外 系 同时 受累 的 体征 ,少数 可 有 轻 度 肢体 或 面部 
感觉 障碍 ;@ 脑 电 图 检查 常 没有 上 典型 三 相 波 。 变异 型 CJD 
的 病理 改变 从 本 质 上 说 与 普通 CJD 没 有 区 别 ,但 海绵 状 变 
性 以 基底 核 最 为 突出 。PrP 的 免疫 组 化 染色 可 见 大 生 的 
Kuru 型 PrP 在 灰质 区 ,特别 是 枕 叶 、 基 底 核 和 小 脑 内 大 量 
沉积 。 因 此 ,变异 型 CJD 的 临床 诊断 十 分 困难 ,最 终 诊断 
仅 能 以 病理 诊断 予以 肯定 。 

三 、 库 和 鲁 痪 

库 镶 (Kuru) 病 是 发 生 在 太平 洋 岛 国 新 儿 内 亚 东 部 山 
区 Fore 族人 群 中 的 可 以 传播 的 神经 系 多 它 与 该 族 有 
问 类 相 食 的 宗教 仪式 有 关 . 也 是 人 类 海绵 状 脑病 成 功 地 传 
递 给 实验 动物 的 一 种 疾病 。 自 1960 年 禁止 同类 相 食 的 宗 
教 仪式 以 来 .至 1984 年 以 后 没有 新 病例 的 发 生 。 

主要 临床 表现 为 严重 的 小 脑 性 共 济 失调 , 伴 不 自主 的 
多 动 症 ,包括 舞 几 国难 等 。 后 
。 少 数 是 


出 状 变性 , 脑 皮 












者 华发 独 果 。 患 者 脑 组 织 有 明显 萎 纺 


第 六 章 ”中 枢 神 经 系统 感染 


质 内 有 神经 元 缺失 及 神经 胶 质 细胞 增生 。 脑 组 织 中 可 分 离 
出 Prion 蛋白 ,免疫 组 化 染色 亦 可 得 到 阳性 结果 。 





四 、Gerstmann-Strausller- 
Scheinker 病 (GSS 综合 征 ) 


GSS 综合 征 是 一 种 十 分 军 见 的 踪 传 性 消 骨 小 脑 变性 
疾病 。1935 年 由 Gerstmann 及 其 同 
为 0.02/100 万 。 由 PrP 基因 突变 所 致 . 属 常 染色 体 显 性 
遗传 。 常 于 中 年 以 后 .50 岁 左 右 起 病 。 主 要 临床 表现 为 运 
动 不 稳 ,行动 笨拙 ,协调 困难 和 进行 性 痢 呆 。 随 着 病程 的 进 
展 ,小 脑 性 共 济 失调 的 症状 加 重 ,并 出 现 构 音 困难 .眼球 候 
颜 和 锥 体外 系 的 帕 金 森 病 体征 .听力 减退 或 耳 佑 ;视力 减 
退 . 甚 至 失明 。 实 验 室 检查 中 , 脑 电 图 检查 不 出 现 三 相 波 ， 
但 在 病理 免疫 组 化 中 可 见 PrP 蛋白 ,神经 元 脱 失 . 星 形 细 
胞 增生 和 海绵 状 变 性 。 然 而 .患者 生前 的 临床 特征 很 难 与 
橄榄- 脑 桥 -小 脑 变性 相 鉴 别 . 亦 很 难 与 慢性 进展 性 MS 相 
鉴别 。 因 此 ,本 病 的 最 终 诊断 仍 有 赖 于 病理 学 上 特征 的 免 
疫 组 化 结果 。 本 病 病程 约 为 3 一 15 年 。 至 今 尚 无 有 效 


治疗 。 














五 、 其 他 堆 和 白 粒 子 病 


其 他 蛋白 粒子 病 还 包括 致命 性 家 族 性 失眠 证 (fatal fe- 。 


milial insomnia. FFD) ,瘙痒 症 (scrapie) 等 。FFI 属于 常 染 
色 体 显 性 遗传 .由 PrP 基因 突变 引起 .突变 位 置 为 密码 子 
178, 由 Asn 代替 了 Asp 而 引起 突变 。 国 内 已 有 数 个 家 族 
报告 。 多 数 在 中 年 发 病 。 主 要 临床 症状 为 严重 失眠 , 伴 纪 
觉 和 遗忘 .自主 神经 功能 关 乱 明显 ,表现 为 多 汗 、 心 怪 、 呼 吸 
节律 紊乱 ,血压 升 高 ,体温 升 高 。 病 理 上 主要 可 见 丘脑 部 神 
经 元 脱 失 、 胶 质 细胞 增生 。 整 个 病程 约 在 15 个 月 以 内 ,党 
因 衰 竭 而 亡 。 痉 是 一 种 见于 绵羊 和 山羊 的 一 种 独立 疾 
病 。1986 年 英国 发 现 疯牛病 后 发 现 这 种 在 羊 中 传播 的 奖 
病 , 可 以 通过 动物 饲料 传染 给 牛 ,使 牛 致 病 。 目 前 亦 已 证 实 
牛 亦 可 能 传播 给 入 ,因此 应 当 引 起 注意 。 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


第 七 章 


运动 障碍 (movement disorders) 以 前 被 称 为 锥 体外 系 
疾病 。 锥 体外 系 是 运动 系统 的 一 个 组 成 部 分 ,广义 锥 体外 
系 包括 锥 体系 以 外 的 所 有 运动 神经 核 和 运动 神经 传导 束 。 
狭义 锥 体外 系 主要 由 基底 节 组 成 。 从 解剖 学 角度 来 看 , 基 
底 节 由 尾 状 核 , 伏 隔 核 , 豆 状 核 ( 含 过 核 和 苍白 球 ) 、 黑 质 
[分 致密 部 (SNc) 和 网 状 部 (SNr)]、 丘 脑 底 核 (STN) 等 组 
成 。 但 从 功能 角度 来 看 , 尾 状 核 , 壳 核 和 伏 隔 核 为 同一 功能 
结构 ,统称 为 纹 状 体 ,苍白 球 内 侧 部 (MGP 或 GPiD) 和 黑 质 

量 网 状 部 也 为 同一 功能 结构 ,总 称 为 MGP-SNr 功能 复合 体 。 

) 因此 ,基底 节 由 下 列 5 个 功能 复合 体 组 成 : 纹 状 体 、 苍 和 白 球 

”外 侧 部 (LGP 或 GPe) 、MGP(GPi)-SNr 功能 复合 体 、 黑 质 
致密 部 和 丘脑 底 核 。 上 述 功能 复合 体 参 与 了 基底 节 环 路 的 
形成 ,DD 纹 状 体 和 苍白 球 内 侧 部 及 黑 质 网 状 部 之 间 的 单 突 
触 "直接 ?通路 ,此 通路 为 抑制 性 ,以 GABA 和 PP 物质 作为 
神经 递 质 ;@ 通 过 苍白 球 外 侧 部 和 丘脑 底 核 的 * 间接 通路 ”， 
在 这 条 通路 中 , 纹 状 体 与 苍白 球 外 侧 部 之 间 和 苍白 球 外 侧 
部 与 底 丘脑 核 之 间 的 投射 都 是 抑制 性 GABA 能 神经 通路 ， 
而 底 丘 脑 核 -苍白 球 内 侧 部 通路 则 为 兴奋 性 能 神 经 通路 。 
病理 状态 下 ,直接 通路 激活 可 抑制 输出 核 的 活动 ,从 而 使 丘 
脑 皮 质 投射 神经 元 去 抑制 。 反之 ,激活 间接 通路 对 苍白 球 
内 侧 部 和 黑 质 网 状 部 具有 兴 奉 效应 ,从 而 对 丘脑 皮质 神经 
无 起 抑制 作用 。 














第 一 节 “ 帕 金森 病 及 
帕 金 森 综合 征 


一 、 帕 金森 病 


《概念 和 分 类 了 
册 以 前 义 称 * 
(法 广 波 退 ) .部 分 嵌 痊 在 整 


.但 患 堆 一 般 并 无 暴 疯 
个 病程 中 亦 可 不 出 现 i 






Ee: 


运动 障碍 


“起 频 麻 兽 " 这 一 称谓 并 不 贴切 。 为 了 纪念 James Parkinson 
的 重要 贡献 ,将 此 疾病 称 为 帕 金 森 病 。 本 
帕 金 森 症候 群 (Parkinsonism) 是 一 组 临床 综合 征 ,其 
中 绝 大 多 数 (90%%) 为 原 发 性 帕 金 森 病 (Parkinson disease， 
PD) ,其 余 由 可 引起 类 似 PD 表现 的 各 种 继 发 性 PD 综合 
征 、 遗 传 变性 性 帕 金 森 综合 征 和 帕 金 森 合 加 综合 征 组 成 ( 表 
daly, 
表 23-7-1 

1.( 原 发 性 ) 帕 金森 病 
2. 继 发 性 帕 金 森 综 合 征 
(1) 感染 :( 借 睡 性 ) 脑 炎 后 ,版 病毒 、 脑 脓肿 等 

(2) 血管 性 ; 脑 座 中 等 

(3) 药物 : 抗 精神 病 药物 、 利 血 平 . 扬 桂 利 嗪 , 桂 利 哄 等 
(4) 毒物 :MPTP. 一 氧化 碳 .、 鳃 等 

(5) 外 伤 : 脑 外 伤 拳 击 性 脑病 等 

(6) 遗传 性 :orsynuclein 基因 突变 等 

(7) 其 他 :正常 压力 性 脑 积 水 . 脑 瘤 等 

3. 遗传 变性 性 帕 金 森 综 合 征 

(1) 亨廷顿 病 

(2) Wilson 病 

(3) Hallervorden-Spatz 病 

(4) 家 族 性 基底 节 钙化 

(5) 神经 棘 红细胞 增多 症 

4. 由 金森 从 加 综合 征 

51) 进行 性 核 上 性 麻辣 (PSP) 

(2) 多 系统 萎缩 (MSA) 

(3) 皮质 基底 节 变 性 

(4) 弥 温 性 Lewy 小 体 病 (diffuse Lewy body disease， 

DLBD) 


帕 金 森 症候 群 分 类 











患 病 率 存在 种 族 差异 ,白人 最 高 ,黄种 人 次 之 ,黑人 县 
低 。 育 人 的 为 (106 一 307)710 万 ,发 病 率 (12 一 20)/ 
10 万: 黄种 人 患 病 率 C44 一 82) 10 万 ,发 病 率 10 10 万 ; 黑 








人 的 患 病 率 (31 一 58)/10 万 .发 病 率 4.5/10 万 。 中国 PD 
的 患 病 率 在 55 岁 以 上 人 群 为 1%, 65 岁 以 上 人 群 为 
1.7%。 年 龄 越 大 , 患 PD 的 风险 越 高 。 绝 大 多 数 的 研究 认 
为 男性 的 患 病 率 较 女 性 稍 高 。 多 数 研究 证 实 ,吸烟 与 PD 
星 负 相 关 , 即 吸烟 者 趾 PD 的 风险 显著 减少 。 其 机 制 可 能 
与 吸烟 可 降低 人 脑 中 MAO-B 的 活力 相关 。 饮 食 与 PD 发 
生 风 险 有 一 定 关联 , 富 含 etocopherol 的 食物 ,咖啡 .绿茶 
烟 酸 、 坚 果 类 和 土豆 可 减少 趾 PD 的 风险 ,高 大 只 食物 可 以 
增加 血尿 酸 水 平 ,可 减低 PD 风险 及 进展 ;动物 脂肪 可 能 会 
增加 中 PD 的 风险 。 





〖 病 因 和 发 病 机 制 】 

1，PD 的 病因 不 明 

(1) 遗传 因 烷 :很 早 就 有 学 者 注意 到 5 中 一 20%% 的 
PD 患者 家 族 成 员 中 至 少 有 1 人 呆 患 PD,1996 年 发 现 了 1 
个 意大利 裔 的 常 染 色 体 显 性 遗传 PD 家 系 ,其 致 病 基因 为 
位 于 4q21-q23 的 esynuclein 亲 因 ,在 第 4 外 显 子 的 第 29 
碱 基 存 有 一 错 议 突变 (G209A), 导 致 蛋 白 产 物 第 53 位 氨 
尖酸 由 丙 氨 酸 置换 为 苏 氨 酸 ,这 使 得 遗传 成 为 PD 病因 研 
究 的 热点 。 此 后 还 发 现 wsynuclein 是 PD( 包 括 散发 性 
PD) 病 理 标 志 Lewy 小 体 中 的 重要 组 分 。1998 年 有 日 本 
学 者 又 报道 了 PD 的 第 2 个 致 病 基因 Parkin( 定 位 于 
6q25. 2-27)。 此 后 ,DJ1I、PINK-1、LRKK2 等 PD 致 病 基 
因 相 继 在 一 些 PD 家 系 中 证 实 ,仍然 有 新 的 致 PD 基因 不 
断 被 发 现 。 

(2) 环境 毒物 因素 : 杀 虫 剂 .除草 剂 ` 鱼 蔷 羡 、. 鳃 三 所 
乙烯 等 环境 毒物 的 暴露 可 以 增加 患 PD 的 风险 。 

2. PD 发 病 机 制 有 以 下 几 种 学 说 : 

(1) 线粒体 功能 障碍 :病理 证 据 发 现 ,PD 患者 脑 中 仅 
在 黑 质 部 位 存在 线粒体 呼吸 链 复 合 物 工 的 活力 显著 下 降 ， 
此 后 发 现在 PD 患者 的 肌肉 和 血小板 中 也 存在 线粒体 呼吸 
链 复 合 物 工 的 下 降 , 但 下 降 的 程度 较 基 底 节 区 域 轻 。 

(2) 氢化 应 激 :与 脑 内 其 他 部 位 相 比 , 黑 质 致密 部 暴露 
计较 高 水 平 的 氧化 应 激 状 态 , 在 PD 患者 残存 的 多 巴 胺 神 
经 元 中 ,可 能 因 代 偿 作 用 ,使 得 多 巴 腕 的 毒性 加 速 ,或 
MAGO-B 活 oe emer tl 导致 H:0; 不 
能 有 效 被 清除 ,生成 高 度 毒 性 的 羟 自 由 基 。 氧 化 应 激 与 线 
es 恶性 循环 。 

(3) 蛋白 质 异 常 聚 集 :因为 遗传 突变 或 者 环境 毒物 作 
用 后 ,alpha 突 触 核 蛋 白 的 空间 构象 异常 .导致 其 异常 聚集 
并 产生 神经 毒性 ,是 PD 发 病 机 制 研究 近 10 多 年 中 的 主要 
进 局 受 ` 如 何 阻 断 甚 异常 聚集 如何 阻 止 该 神经 毒性 的 传播 ， 

和 前 PD 研究 的 热点 。 

(4) 免疫 炎 性 机 制 :PD 患者 免疫 激活 小 胶 质 细胞 ,也 
被 认为 是 PD 发 病 机 制 中 的 重要 环节 。 

总 之 . 上述 发 病 机 制 中 的 多 种 因素 协同 作用 ,所 为 因 
果 , 吐 性 循环 ,导致 选择 性 破坏 黑 质 神经 元 ,使 多 巴 胺 合成 
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和 分 泌 减 少 等 神经 生化 变化 ,并 引起 基底 节 环 路 中 的 一 系 











列 改变 ,最 终 表 现 出 PD 的 各 种 临床 表现 。 


【病理 】 

由 于 色素 神经 元 核 团 (包括 黑 质 、 蓝 斑 和 迷走 神经 背 核 ) 
内 色素 细胞 的 显著 减少 或 消失 ,因此 肉眼 即 可 见 黑 质 变 得 苍 
白 。 镜 下 ,色素 细胞 内 的 黑色 素 减 少 或 消失 . 常 伴 有 反应 性 
胶 质 细胞 增生 。 原 发 性 PD 的 病理 标志 是 Lewy 体 。 它 位 于 
残存 的 黑 质 神经 元 细胞 质 内 .直径 4 一 30km, 核 心 是 一 个 哮 
rps 脑 干 型 Lewy 体外 围 为 淡 染 同心 贺 样 的 尝 圈 。 

一 个 神经 元 内 可 含 1 个 或 多 个 Lewy 体 。 在 原 发 性 PD 
下 Lewy 体 除 了 在 黑 质 出 现 以 外 ,还 可 见于 蓝 斑 .迷走 
神经 背 核 ,中 缝 核 、 下 丘脑 ,交感 神经 节 以 及 皮质 。 

1997 年 ,Spillantini 等 发 现 a-synuclein( 突 触 核 蛋 白 ) 
是 构成 PD( 包 括 散 发 性 和 家 族 性 ) 患 者 Lewy 体 中 的 主要 
组 分 ,商定 了 a-synuclein 蛋白 异常 聚集 在 PD( 无 论 是 家 族 
性 还 是 散发 性 ) 的 发 病 机 制 中 的 核心 作用 地 位 。 


【临床 表现 】 

PD 好 发 于 50 岁 以 上 的 中 老年 .但 小 于 40 岁 起 病 的 患 
者 并 不 少见 。 男 性 发 病 略 多 于 女性 。PD 的 主要 临床 表现 p> 
为 静止 性 起 颇 ,动作 迟缓 . 员 强 直 和 姿 位 平衡 障碍 。 其 他 临 上 
床 表 现 (包括 非 运动 症状 ) 包 括 ; 流 省 ,多 证 、 便 秘 .口齿 不 |- 
清 、 睡 眠 障碍 吞咽 困难 、 抑 部、 呼吸 困难 、 尿 急 、 噢 觉 减退 、 
ee 本 病 起 病 隐 匿 , 患 者 常 不 能 回忆 起 确切 的 发 病 时 

。 症 状 多 从 单 肢 或 一 侧 肢 体 开 始 ,进展 缓 慢 ,逐渐 扩展 奉 
bt 疾病 晨 渐进 性 加 重 。 

1. 静止 性 震 额 (static tremor) ”是 大 多 数 PD 患者 的 
首发 症状 。 常 从 一 侧 手 部 起 病 , 典 型 者 表现 为 一 种 
样 " 震 颤 。 震 闸 频 率 为 4~6Hz。 随 着 病情 的 进展 , 涯 闫 逐 
浙 波及 整个 肌体 ,甚至 影响 到 鸳 干 及 头面 部 。 在 情绪 激动 、 
应 激 、 焦 虑 时 起 丫 愈 发 明显 。 强 烈 的 意志 努力 可 和 暂时 抑制 
起 颤 ,但 过 后 反而 有 加 剧 的 趋势 。 睡 眠 或 麻醉 时 完全 消失 。 

2. 肌 强 直 (myotonia) ” 锥 体外 系 的 肌 强 直 与 锥 体系 的 
不 同 , 系 促 动 肌 和 和 持 抗 肌 的 肌 张 力 均 增高 。 此 里 ,患者 自生 
的 感受 是 肌肉 僵硬 感 ， ee eh E 
的 关节 做 被 动 运动 时 ,如 果 增 高 
力 均匀 ,类 似 弯曲 软 铅 管 时 的 感 
患者 在 肌 张 力 增高 的 同时 合并 有 5 
力 中 出 现 断 续 的 停顿 .如 齿轮 转动 , 则 为 "齿轮 样 强 于 

3. 动作 迟缓 ”常常 是 PD 患者 最 致 残 的 证 
常生 活 中 诸多 动作 。 nd an 
困难 , 系 鞋 带 、 扣 钮 扣 \、 穿 脱 洗脸 、 刷 有 
缓慢 ,完成 困难 ,书写 时 字 越 写 越 小 , 称 为 与 字 过 小 征 :行走 
时 双 上 肢 的 前 1 或 少 或 消失 ,走路 拖 步 , 步 距 变 小 ( 停 
步 ). 严 重 者 起 步 困 难 , 不 能 迈步 , 双 肚 如 精 在 地 上 似 的 慰 
结 步 态 ) ,而 一 旦 迈步 .就 以 较 小 的 步伐 向 前 冲 . 越 冲 越 快 ， 
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“ 刹 不 住 ”, 不 能 及 时 停 步 ,转弯 困难 , 称 为 “慌张 步 态 ”; 面部 
表情 肌肉 受累 , 则 表现 为 缺乏 表情 , 瞬 目 少 , 双 目 凝视 , 呈 【诊断 与 鉴别 诊断 了 











“面具 脸 ”; 口 . 舌 、 腾 . 咽 、 声 带 部 位 肌肉 受累 则 可 表现 为 知 (一 ) 诊断 ”国际 上 目前 通用 的 PD 诊断 标准 是 英国 
不 | 扫 zr EE 五 谤 A 一 -4 二 A = 一 
咽 困 难 、 流 泛 \ 语 音 变 低 \、 口 齿 不 清 等 。 伦敦 脑 库 的 “ 帕 金 森 病 的 UK 脑 库 临床 诊断 标准 “UK 
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4. 姿 位 平衡 障碍 ”在 疾病 的 中 晚期 , 绝 大 多 数 患者 会 
出 现 平衡 困难 ,这 些 患 者 或 许 对 PD 治疗 药物 仍 敏感 ,但 平 。 Criteria) ,包含 有 3 个 步骤 : 















人 一 旦 发 生 这 种 情况 ,患者 应 使 步骤 工 ,必须 包 括 下 列表 现 :@ 少 动 ;@ 至 少 下 列 一 项 ， 
用 拐杖 或 助 行 架 ,避免 跌倒 。 a. 静止 性 起 申 ,b. 肌肉 强直 ,c. 姿势 不 稳 。 





5. 其 他 ”由 于 四 上 肢 艇 干 、 绒 肌 部 肌肉 强直 , 患 步骤 
头 部 前 倾 ,躯干 俯 屈 ,上 臂 内 收 , 肘 关节 屈曲 , 院 逐步 出 现 帕 多 
手指 内 收 , 拇 指 对 掌 , 指 间 关 节 仲 直 , 艇 及 膝 关 节 均 为 略 弯 出;@ 有 眼球 
De 晚期 ,这 些 姿势 加 重 , 头 下 低 、 背 部 明显 届 曲 。 肌 情 持续 3 年 后 , 仍 是 严格 的 单 侧 受 
强直 re 支 上 性 麻 交 ;@@ 小 脑 征 ;@@ 生 早期 即 有 严重 的 自主 神经 
ee ,于 同仁 全 , 最 二 芯 脂 受 和 ;四 早期 即 有 严重 的 痴呆 , 伴 记忆 力 、 证 和 行为 障碍 ， 
咬 音 不 准 、 外 ER @@ 猴 体 束 征 阳性 ( 巴 宾 斯 基 征 阳 性 ); @ CT 扫描 可 见 颅 内 
分 症状 。 时 期 认 知 功能 正常 本 人 Wd 四 mr a pe mar enn 
名 症状。 早期 认 知 功能 正常 况 期 有 认 知 功能 障碍 ， 吸收 障碍 ); @ 过 1- 甲 基 -4- 芋 基 -1,2,3,6- 四 和 氢 吡 喀 
患者 晚期 出 现 疾 呆 。 (MPTP) 。 


作 外 下 列 情况 :@ 反 复 的 脑 广 中 发 作 史 后 ， 
状 ;@ 反 复 的 脑 损 伤 史 ;@ 确 切 的 脑 炎 病 
) 在 症状 出 现时 ,应 用 精神 抑制 药 
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图 23-7-1 “F-FP-CIT PET 显 像 脑 多 巴 胺 转运 体 


A. 健康 对 照 (与 MI 





(早期 帆 金 和 





者 (CHY | 级 ) 


[晚期 帆 金 患者 (HY 个 级 








步骤 芽 ,支持 证 据 。 下 列 8 项 中 至 少 有 3 项 :@ 单 侧 起 
病 ;@ 菜 止 性 宕 闫 ;@ 逐渐 进展 ;: 电 发 病 后 多 为 持续 性 的 不 
对 称 性 受累 ;@ 对 左旋 多 巴 的 治疗 反应 非常 好 (70% 一 
100%);@ 严 重 的 左旋 多 巴 导 致 的 异动 症 ;左旋 多 巴 的 治 
疗效 果 持 续 5 年 以 上 ( 含 5 年 );@ 临 床 病程 10 年 以 上 ( 含 
10 年 )。 

(二 ) 辅助 检查 脑 功能 显 像 是 诊断 PD 的 重要 手段 ， 
最 常用 的 显 像 靶 点 是 显 像 脑 多 巴 胺 转运 蛋白 (dopamine 
transporter:DAT) ,在 PD 的 早期 即 可 发 现 壳 核 区 域 DAT 
可 降低 65%( 见 文 末 彩 图 23-7-1) 。 美 国 FDA 已 经 批准 常 
规 开 展 岂 Tbeta CIT SPECT 显 像 脑 DAT, 用 于 监 别 早期 
PD 与 ET。 鉴于 在 PD 运动 症状 出 现 前 期 .多巴胺 能 系统 
已 经 有 显 菩 损害 ,如 何 利用 运动 前 期 症状 (如 快 动 眼 期 睡眠 
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行为 障碍 RBD、 嗅 党 减退 ,便秘 , 抑 郁 等 ) 筛 选 PD 高 危 人 
群 .如 何 借助 DAT 脑 功能 显 像 确认 ,是 PD 早期 诊断 (包括 
运动 前 期 诊断 ) 研 究 的 方向 。 

(三 ) 鉴别 诊断 

1. 特 发 性 震 额 ”除了 明显 的 震 额 ( 姿 位 性 为 主 ) 外 ， 
患者 基本 正常 ,无 PD 的 其 他 主 征 。 加 上 该 病 进 展 缓慢 
因此 通常 只 导致 轻微 的 功能 残疾 。 此 外 ,尽管 多 数 患者 
起 病 也 在 中 老年 ,但 一 些 患者 可 以 在 青少年 或 成 年 的 早 
期 即 出 现 症状 : 常 有 家 族 史 , 呈 常 染色 体 显 性 遗传 :在 累 
及 单 手 或 双手 的 同时 , 常 也 累及 头 部 .产生 点 头 或 者 头 部 
揪 晃 , 双 腿 一 般 不 受累 ;少量 饮酒 能 引起 显著 但 短暂 的 症 

2. 进行 性 核 上 性 麻 兽 ”与 PD 的 鉴别 如 下 ( 表 23-7-2)。 


表 23-7-2 ”进行 性 核 上 性 麻 癖 与 帕 金 森 病 的 鉴别 














进行 性 核 上 性 麻 疗 原 发 性 由 金森 病 
临床 表现 对 称 性 对 称 起 病 不 对 称 

病程 早期 即 出 现 病程 早期 极 少 出 现 
跌倒 病程 早期 即 出 现 病程 较 晚 阶 段 才 出 现 
姿 位 反射 早期 出 现 损害 正常 
躯干 姿 位 旦 伸展 位 行走 时 叶 届 曲 位 
行走 时 摊 辟 动作 可 有 病程 早期 行走 时 即 无 
面容 惊恐 面容 面部 表情 减少 
是 眼 3 一 5 次 /分 钟 10 一 14 次 /分 钟 
前 止 性 圳 站 不 常见 常见 
oti 直 的 部 位 更 多 出 现在 躯干 更 多 出 现在 肢体 

部 变形 无 有 特征 性 的 手 部 变形 

对 左旋 多 巴 的 反应 无 或 差 好 
左旋 多 也 诱导 的 异动 症 极 少 经 常 
“ 剂 来 “开关 ”现象 不 常见 常见 
3, 弥漫 性 Lewy 体 病 ”除了 出 现 帆 金 森 定 候 群 以 人 外， 物性、 正 压 更 脑 积 水 性 帆 金 森 综合 征 等 。 这 j 通 常 员 


同时 伴 有 迅速 进展 的 痴 杂 和 幻觉 。 有 时 也 可 有 肌 阵 挛 。 对 
左旋 多 巴 的 反应 性 欠 佳 。 
4， 多 系统 萎缩 (MSA-P) 








综 其 特征 特点 除了 有 由 金森 
全 ( 体 位 性 低 
) 、 锥 体 束 征 或 小 脑 体征 . 病 
还 展 快 ,对 多 巴 制 谭 治 疗 不 敏感 。 
5. 皮质 基底 节 变 性 ”发生 于 中 老年 人 ,在 出 现 帆 金 厅 
疾 群 的 同时 ,还 伴 有 PD 不 出 现 的 明显 失 用 证 (这 常 能 敏 
使 单 肢 失 用 )、 言 语 隘 得 (失语 、 类 用 或 爸 音 障 竹 ) ,皮质 性 感 
觉 缺 失 .面部 的 反射 人 性 肌 阵 宣 . 痢 汪 。 该 病 的 另 一 临床 特点 
为 症状 常 不 对 称 , 应 用 宴 方 允 巴 制剂 常 无 效 

6. 其 他 各 种 继 发 性 帕 金 森 综 合 征 如 脑 血 管 病 性 、 鼻 












制剂 ) 脑 外 多 巴 脱 着 酶 抑制 剂 本 身 不 易 通 过 血 脑 屏障 、 故 





有 机 应 的 病史 和 临床 特征 ,部 分 病 例 nn 定 的 辅助 检查 
可 明确 诊断 。 


下 .无 【治疗 】 


1. 复方 左旋 多 巴 制剂 (左旋 多 巴 和 脑 外 多 巴 脱羧 酶 抑 











当 应 用 小 剂 其 时 仅 抑 制 外 周 ( 腑 外 ?左旋 多 巴 的 脱 踪 作用 ， 
面 不 影响 其 中 枢 ( 议 内 ?的 脱羧 和 镍 用。 左旋 多 巴 与 车 丝 剧 4 

合 背 商品 名 为 美 多 芭 (madopary 。 它 与 上 比 多 书 复 合 普 ， 
商 半 各 四 于 。 美 多 芭 和 息 宁 的 具体 用 法 如 下 :初次 口服 
美 多 芭 250 1 2 片 (125mg) .每 日 2~ 3 次 .以 后 每 周 说 打 
152 片 ,直至 能 够 比 贸 满 意 改 善 证 状 的 最 低 丰 效 剂 是 维持 





并 
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日 剂量 可 分 4 次 服用 。 随 着 时 间 的 推移 ,病情 会 有 所 加 
;患者 往往 出 现 疗效 衰退 “ 剂 末 效 应 ”和 “开关 现象 ”, 所 
同和 量 需要 两 情 增加 。 一 般 每 天 的 左旋 多 巴 总 剂量 不 超过 
1600mgy/d, 也 可 考虑 加 用 多 巴 胺 受 体 激 动 剂 .COMT 抑制 
剂 和 MAO-B 抑 制剂 等 。 

复方 多 巴 制剂 的 常见 副作用 包括 恶心 呕吐 、 精 神 症状 、 
直立 性 低 血压 等 ,前 者 的 处 理 可 将 服药 时 间 放 在 餐 后 或 加 
用 多 潘 立 病 ; 精 神 症 状 首选 毛 氮 平 ,其 优点 在 于 改善 精神 症 
状 的 同时 ,不 加 重 PD 的 症状 ;直立 性 低 血压 的 治疗 是 增加 
液体 的 摄 入 量 或 加 用 米 多 君 (midodrine)。 更 为 束 手 的 副 
作用 是 长 期 应 用 多 已 制剂 后 可 能 出 现 的 左旋 多 巴 诱 导 的 异 
动 症 ,处 理 可 适当 减少 多 巴 制剂 的 剂量 、 或 加 用 金刚 烷 胺 、 
氯 氮 平 .或 脑 深 部 电 刺 激 术 。 

2. B 型 单 胺 氧化 酶 抑制 剂 、 第 一 代 MAO-B 抑制 剂 司 
来 吉 兰 能 够 抑制 脑 内 多 巴 胺 降解 ,加 强 脑 内 多 巴 胺 能 的 作 
用 。 用 法 是 每 次 5img', 每 日 1 一 2 次 。 第 二 代 MAO-B 抑制 
剂 雷 沙 吉 兰 每 天 仅 服用 1 次 ,1mg/d, 可 以 单独 应 用 于 早期 








导 邮 中 














PD, 也 可 与 多 巴 制剂 合用 ,改善 有 运 劲 症状 波动 的 中 晚期 
PD 患 者 。 

3.COMT 抑制 剂 ” 目 前 有 两 种 药 托 卡 明和 恩 他 卡 朋 。 
由 于 托 卡 朋 应 用 有 肝脏 毒性 的 风险 , 故 月 前 大 部 分 国家 市 
场 上 已 经 停止 使 用 。 恩 他 卡 朋 的 安全 性 较 托 卡 朋 好 ,作为 
多 巴 制剂 的 增 效 剂 , 它 不 能 单独 应 用 ,只 能 与 多 巴 制 剂 合 
用 ,用 法 是 与 每 一 次 (复方 ) 多 巴 制剂 合用 ， 每 次 剂量 为 
0. 1 一 0. 2g。 

4. 中 枢 多 巴 胺 能 受 体 激动 剂 多 巴 胺 能 受 体 可 分 为 
Di (包括 Dis 和 Dis) 和 D: (包括 Dzs .Dss 和 Ds) 两 大 类 , 受 
体 激动 剂 缓解 PD 症状 主要 源 于 Ds 受 体 的 激动 ,也 受 体 的 
同时 激动 具有 协同 作用 。 下 表 是 传 的 麦角 类 受 体 激动 剂 
淡 隐 之 和 培 高 利 特 ,以 及 新 型 非 麦 角 类 受 体 激动 剂 演 拉 克 
索 和 罗 匹 尼 罗 对 不 同 亚 型 多 巴 胶 能 受 体 激动 的 情况 ( 表 
23-7-3) 。 各 种 多 巴 胺 能 受 体 激动 剂 的 剂量 换算 如 下 : 1mg 
普 拉 克 索 二 1mg 培 高 利 特 一 3. 3mg 罗 赫 高 洒 一 5mg 罗 匹 
尼 罗 王 10mg 溴 隐 享 = 二 100mg 吡 贝 地 尔 。 





表 23-7-3 多巴胺 能 受 体 激动 剂 的 分 类 











D， D; 
多 巴 胺 能 受 体 3 

Ds Da DA De Dc 
多 巴 胺 + 十 十 十 十 二 赴 寺 和 二 十 
溴 隐 亭 和. 十 十 十 十 十 
培 高 利 特 一 十 十 十 十 十 十 bs 
普 拉 克 索 四 3 十 十 十 十 十 十 十 十 十 
罗 匹 尼 罗 一 上 十 二 十 + 


一 一- -= 一 


早期 即 启用 受 体 激动 剂 的 优点 是 后 期 出 现 运动 并 发 症 
(症状 波动 和 异动 ) 的 风险 小 。 当 然 , 与 复方 多 巴 制剂 合用 ， 
尤其 是 在 复方 多 巴 制剂 的 “蜜月 期 "过 后 ,可 以 改善 患者 的 
剂 末 现 象 .开关 现象 。 普 拉克 索 还 有 显著 的 抗 抑郁 作用 。 

传统 的 麦角 类 多 巴 胺 受 体 激 动 剂 溴 隐 亭 . 培 高 利 特 由 
于 有 心脏 淤 腊 纤维 化 等 风险 ,已 经 基本 退出 了 临床 治疗 PD 
的 应 用 。 目 前 应 用 的 主要 是 非 麦 角 类 多 巴 胺 激动 剂 ,包括 
普 拉 克 索 和 岁 匹 尼 罗 。 与 麦角 类 受 体 激动 剂 相 比 ,它们 的 
主要 优势 在 于 不 良 反应 较 轻 微 , 普 拉克 索 起 始 剂量 为 
122mg 答 日 二 次 :一 周 后 日 剂 基 加 倍 ,第 三 周 再 翻 倍 ; 随 
后 根据 疗效 和 耐 受 性 每 周 增加 0. 75mg。 常 见 的 维持 量 在 
(0.5 一 1.5mg 每 日 三 次 之 间 。 罗 匹 尼 罗 起 始 量 为 0.25mg 
每 上 一 次 ,每 周 每 日 总 量 增加 0.75mg, 第 4 周 后 即 增加 
1.5mg。 许 乡 患 者 在 2 一 8mg 每 日 三 次 时 才 会 出 现 疗效 。 
其 他 砷 肆 角 类 多 巴 胺 受 体 激 动 判 还 有 : 仿 吡 贝 地 尔 对 震颤 

效果 相对 较 好 ,常用 剂量 为 150~200mg/d。 多 阿 扑 吗 啡 : 

可 持续 滴 注 ,最 适用 于 解除 严重 的 " 关 ” 期 和 “不 动 性 危 象 ”。 

但 国内 自前 尚 左 访 药 : 念 罗 符 高 汀 :是 经 皮 巾 剂 :尤其 适用 
患 : 


无 法 通过 和 骨 肠 道 给 药 的 患者 。 国 外 已 经 上 市 ,国内 的 痢 














pI 


床 试验 正在 进行 中 。 

不 良 反应 包括 恶心 .呕吐 ` 厌 食 . 嗜 唾 . 休 位 性 低 血 压 、 
精神 症状 (如 妄想 ,幻觉 )、 缩 血管 作用 、 消 化 道江 疡 加 重 和 
红斑 性 肢 痛 ,麦角 类 受 体 激动 剂 较 非 麦角 类 更 容易 出 现 这 
些 不 良 反应 ,省 隐 亭 等 偶尔 还 会 出 现 肺 和 腹膜 后 纤维 化 。 

5. 抗 胆 碱 能 药物 “由 于 纹 状 体内 多 巴 胶 和 乙酰 肥大 
系 一 对 互相 抗衡 的 递 质 ,PD 患者 纹 状 体 中 多 巴 胺 明显 减 
少 ,因此 采用 抑制 乙酰 胆 伏 作 用 的 抗 胆 碱 能 药物 ,能 相应 提 
章 多 巴 胺 的 效应 而 达到 缓解 症状 的 日 的 。 临 床 最 常用 的 药 
物 为 莱 海 索 ,2mg/ 片 ,用 法 为 1~3 片 /日 。 该 药 对 起 闫 的 
效果 相对 较 好 。 可 单独 应 用 或 与 多 巴 制剂 合用 。 主 要 唱 作 
用 为 口 于 、 眼 花 , 便 秘 和 排尿 困难 。 有 青光眼 和 前 列 腺 凤 大 
者 禁用 。 老 年 体 弱 者 镇 用 , 因 有 记忆 减退 的 风险 。 

6. 抗 谷 氨 酸 能 (兴奋 性 氨基 酸 ) 药物 金刚 烷 胺 “日 前 
主要 用 于 缓解 PD 的 运动 症状 ,及 长 期 应 用 多 已 制剂 /激动 
剂 后 出 现 的 异动 症 。 该 药 可 单独 应 用 ,或 与 其 他 搞 PD 药 
物 合 用 ,用 量 为 200~300mg d, 它 能 改善 PD 的 所 有 症状 ， 
但 单独 应 用 药 效 维持 时 间 - 般 不 长 。 副 作用 有 下 肢 水 肿 和 
网 状 青 考 、 头 泽 、 失 眼 等 。 




































7. 手术 治疗 ”主要 是 脑 深部 电 刺 激 术 (deep brain 
et DBS) 。 适用 于 原 发 性 PD 患者, 一般 年 龄 要 求 
呈 5 年 以 上 ,存在 优化 药物 治疗 方案 后 仍 
的 运动 波动 /异动 .或 者 药物 难以 控制 的 笃 
ns 刺激 施 点 依据 病情 的 特点 可 
` 压 脑 腊 中 间 核 或 苍白 球 。 









Wi 选择 及 底 核 


二 、 帕 金森 和 登 加 综合 征 


(一 ) 多 系统 萎缩 ”多 系统 鞭 缩 (multiple system atro- 
Phy:MSA) 是 一 组 成 年 期 (至 少 30 岁 ) 发 病 . 散 发 性 神经 系 
统 变 性 疾病 .临床 表现 为 进行 性 小 脑 性 共 济 失调 、 自 主神 经 
功能 不 全 和 帕 金 森 症 候 群 等 症状 .病因 及 发 病 机 制 不 详 。 
病理 上 表现 为 程度 不 内 质 , 尾 状 核 . 壳 核 下 橄榄 核 、 脑 
桥 腹 核 , 小 脑 皮质 、 胸 腊 艇 中 间 外 侧 柱 细胞 及 犯 骨 Onuf 
等 部 位 神经 细胞 脱 失 . 胶 质 细胞 增生 。 蓝 斑 、 迷 走神 经 ? 
核 ,前庭 核 、 锥 体 束 和 次 禾 前 角 亦 可 受累 。 其 特征 | i 
变 是 少 突 胶 质 细胞 和 残存 神经 元 内 可 见 嗜 银 性 胞 质 包涵 
体 , 其 主要 组 分 为 alpha 突 触 核 蛋 白 。 临 床上 ,依据 受累 系 
统 的 不 同 分 为 MSA-P 型 (以 帕 金 森 症 候 群 为 主要 表现 ) 和 
MSA-C 型 (以 小 脑 性 共 济 失调 为 主要 表现 )。 早 期 与 原 发 
性 PD 鉴别 常常 有 一 定 困难 。 由 于 在 起 病 时 累及 这 三 个 系 
统 的 先后 不 同 ,所 以 造 成 的 临床 表现 各 不 相同 ， 但 随 着 疾病 
的 发 展 .最 终 出 现 这 三 个 系统 全 部 损害 的 病理 表现 。 自 主 
神经 功能 受累 主 要 表现 为 体位 性 低 血 压 、 性 功能 障碍 、. 尿 失 
禁 等 。 葡 葡 糖 脑 代谢 网 络 功 能 显 像 、 肛 门 括约肌 EMG 检 

测 对 于 早期 鉴别 诊断 有 帮助 。 帕 金森 症候 群 的 治疗 可 参照 
PD 的 药物 治疗 ,但 对 治疗 的 疗效 反应 通常 较 差 ,或 者 起 初 
有 效 ,但 疗效 很 快 衰退 。 如 果 出 现 体位 性 低 血 压 ,可 以 通过 
应 用 米 多 君 (5 一 25mg/d)、 穿 弹力 袜 等 缓解 。 如 果 是 共 济 
失调 为 主要 表现 的 MSA-C. 可 以 试用 丁 螺 环 酮 (10 一 
30mg/d) 、 体 疗 等 改善 共 济 失调 症状 。 

(二 ) 进行 性 核 上 性 麻痹 ”进行 性 核 上 性 麻痹 (pro- 
gressive supranuclear palsy, PSP) 是 一 种 40 岁 以 后 成 人 发 



























病 的 神经 变性 病 。 表 现 为 平衡 障 但 , 核 上 性 注视 座 疯 (随意 
上 、 下 乖 直 方向 雍 视 障碍 、 垂 直 性 视 动 性 限 起 消失 、 头 眼 反 





射 时 随意 双眼 向 下 泌 神 小 于 15” ,可 伴 有 假 性 延 葛 麻 次 和 
锥 体 束 征 。 病 寺中 在 丘脑 底 核 . 苍白 球 、 轩 质 ` 间 脑 网 状 结 
构 , 动 眼神 经 核 、 上 乓 、 蓝 玫 、 央 状 核 , 脑 桥 核 梯 等 处 出 现 神 
经 纤维 缠 结 、 神 经 细胞 脱 失 、 胶 质 增生 .Tau 集 自 异常 沉积 。 
平均 发 病 年 龄 63 岁 (46 一 83 岁 )。 男 多 于 女 ( 约 为 2 

早期 起 病症 状 有 步 态 不 稳 、 A 、 视 物 困 难 、 视 力 模糊 、 复 
视 、 在 咽 和 发 音 困 难以 单 声 音 发 音 , 认 知 功能 障碍 。 中 晚 
期 可 旦 现 典 型 表 现 : 步 态 不 稳 , 旦 大 步 状 态 。 双 下 上 肢 在 膝 部 
处 号 仲 直 仿 硬 状 。 转身 时 双 下 上 肢 易 交叉 .容易 跌 跤 。 这 种 
步 态 呈 PTD 轩 痢 的 小 步 ,急促 行走 、 转 身 用 难 完全 不 同 、 构 
这 不 清 , 在 蜂 不 便 : 喘 入 暑 亢进、 再 肌 便 .再 宣 小 等 延 向 肌 症 


















第 七 章 运动 障碍 


状 。 颈 部 肌 强 直 、 头 向 上 向 后 的 位 置 . 这 与 PD 患者 头 前 倾 
向 不 同 。 少 数 患 者 面 肌 呈 焦虑 、 惊 丽 面 容 。 仅 少许 患者 ( 约 
1/5) 有 轻微 的 位 置 性 和 动作 性 震颤 。 有 1/4 患者 有 了 眼 瞪 痉 












挛 或 面 肌 痉 挛 。1/6 患者 有 手 和 足 部 的 异常 张力 或 痉挛 性 
斜 颈 。 常 常 合并 有 阁 呆 。 本 病 尚 无 特殊 治疗 。 复 方 左旋 多 


ee 可 改善 一 
直 少 动 等 PD 样 症状 ,但 有 效 时 间 不 长 , 数 月 或 不 到 1 
ee 
(三 ) 皮质 基底 节 变 性 ”皮质 基底 节 变 性 (corticobasal 
degeneration,CBD) 是 一 种 慢性 进展 性 疾病 , 常 以 单 侧 肢 体 
的 少 动 性 强直 综合 征 、 失 用 、 肌 张力 障碍 和 姿势 异常 ,有 眼球 
扫 视 运动 和 追随 运动 障碍 等 为 主要 表现 , 极 少 患 者 可 出 现 
“ 异 肢 症 ”, 具 有 特征 性 。 病 程 为 4~8 年 。 男 女 均 可 受累 ， 
多 见于 在 40 一 75 岁 之 间 。 无 家 族 史 、 
临床 特征 如 下 :人 @@ 进 展 性 病程 :DCT 或 MRI 检查 未 发 
现 局 灶 性 病变 的 证 据 ;G@@ 病 程 持续 时 间 不 足 10 年 ;@ 发 病 
呈 明 显 的 非 对 称 性 ;:@@ 帕 金森 证 候 群 (运动 缓慢 和 强直 ); 
@@ 运 用 障碍 ;@) 无 家 族 性 自主 神经 功能 障碍 和 核 上 性 麻 疗 ， 
@@ 左 旋 多 巴 治疗 症状 无 明显 改善 。 


第 二 节 锤 蹈 症 


王 坚 久 
舞 中 症 (chores) 的 舞 跑 样 动作 吓 一 种 办 及 面 、 轰 体 、 琉 
体 肌 的 运动 过 度 而 不 受 意识 控制 的 异常 运动 .表现 为 一 种 


极 快 的 不 规则 的 跳动 式 和 无 意义 的 不 自 
群 的 快速 收缩 As 致 呈 无 目的 的 帮 训 
作 变 幻 不 已 , 带 有 一 定 连续 性 ,以 影响 肢体 近 端 了 册 B 
为 多 见 。 舞 蹈 症 在 en 情绪 激动 时 加 重 ， 胜 眼 时 消失 。 i 
蹈 症 常 有 肌 张 力 降低 、 肌 力 减 退 。 

舞蹈 症 是 由 许多 疾病 造成 的 一 个 症状 。 从 病因 的 角度 
分 类 如 下 ， 

1. 以 舞蹈 样 动作 为 表现 的 脑 部 疾病 

(1) 脑 部 炎症 性 疾病 : 

1) 病毒 ER 如 措 睡 性 脑 炎 、HIV 等 病毒 性 脑 炎 

2 s 
3) 螺旋 体感 染 : 
(2) 脑 部 血管 
(3) 颅 内 占 位 性 









作 。 各 受 昧 肌 


1 












生 疾病 : HD、 粹 红细胞 增 
性 共 济 失调 、 肝 豆 状 核 变 性 等 
(6) 颅 脑 外 伤 后 。 
2. 以 舞蹈 样 动作 为 伴 发 症状 的 全 身 性 疾病 
营养 不 良 ， 
(2) 代谢 障碍 性 : 疝 钠 血 症 、 低 钠 血 症 
《 含 高 血糖 性 非 柄 症 竹 脑病 ) 等 : 


多 性 舞蹈 









TIE 











第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


(3) 内 分 泌 功 能 障碍 性 疾病 :甲状 腺 功能 亢进 等 ; 
(4) 肝病 : 肝 性 脑病 等 ; 

(5) 肾 性 脑病 ; 

(6) 血液 病 : 红 细胞 增多 症 等 ; 

(7) 结缔 组 织 病 ; 

(8) 药 源 性 或 中 毒性 疾病 。 





一 、 小 舞蹈 症 


小 舞 踊 症 又 称 风湿 性 舞蹈 症 ,感染 性 舞蹈 症 或 Syden- 
ham 舞蹈 症 ;是 一 种 多 见于 儿童 的 疾病 , 常 为 急性 风湿 病 
的 一 种 表现 。 其 临床 特征 为 不 自主 的 舞蹈 样 动作 , 肌 张 力 
降低 , 肌 力 减弱 ,自主 运动 障碍 和 情绪 改变 。 小 舞 中 证 目前 

(一 ) 病因 和 发 病 机 制 ” 本 病 与 风湿 病 密切 相关 , 它 往 
往 是 风湿 热 的 一 种 表现 。 多 数 人 有 A 组 链球 菌 感染 史 。 
易 感 儿童 经 A 组 B 溶 血性 链球 菌 感染 后 ,产生 相应 抗体 ， 
这 类 抗体 错误 地 识别 了 尾 状 核 .丘脑 下 核 神经 元 的 抗原 , 引 
起 炎症 反应 而 致 病 。 

(二 ) 临床 表现 ”多 数 为 亚 急 性 起 病 。 临 床 证 状 的 多 
从 由 病变 的 部 位 所 决定 。 基 底 节 的 病变 出 现 本 病 所 特有 的 
动作 ;小 脑 的 病变 出 现 肌 张力 降低 和 共 济 失调 ;皮质 
的 病变 则 出 现 肌 无 力 。 舞蹈 样 动作 的 严重 度 和 频 度 因 人 而 
异 , 常 起 于 一 肢 ,逐渐 扩 及 一 - 侧 ,再 蔓延 至 对 侧 . 若 局 限于 一 
侧 者 称 半 侧 舞 蹈 定 。 舞 蹈 样 动作 总 以 肢体 的 近 端 最 严重 ,已 
上 歧 重 于 下 肢 。 上 上肢 各 关节 交替 发 生 伸 直 、 届 曲 、 扭 转 等 
作 ; 手 指 不 停 的 届 仲 和 内 收 。 与 患者 握手 时 ,可 发 现 其 握力 
不 均匀 ,时 大 时 小 ,变动 不 已 , 称 为 * 挤 奶 女 工 捍 力 征 ”(sign 
of milkmaid’s grip)。 下 肢 的 不 自主 运动 表现 为 步 态 颠 化, 常 
常 跌倒 。 饮 干 亦 可 绕 状 柱 卷 曲 或 握 转 . 面 肌 的 舞蹈 样 动 作 表 
现 为 上 装 鬼 脸 ,颜面 表情 举凡 皱 额 . 努 嘴 . 蝶 眼 . 吐 舌 、 挤 眉 等 ， 
变幻 不 已 . 舌 肌 ,咀嚼 肌 、 口 层 、 软 胆 及 其 他 咽 肌 的 不 自主 运 
动 则 引起 再 头 咬 破 、 构 语 困难 ,以 及 咀嚼 和 吞咽 障 但 。 头 部 亦 
可 左右 扭转 或 摆动 。 肌 张力 普遍 降低 ,各 关节 可 过 度 伸 直 

(三 ) 诊断 ”根据 起 病 年 龄 , 典 埋 的 舞蹈 样 动作 ,机 张 
力 降低 、 肌 力 减 退 等 症状 ,诊断 并 不 困难 。 如 有 急性 风湿 病 
的 其 他 表现 (关节 炎 , 扁 桃 体 炎 、 心 脏 病 、 血 沉 增 快 等 ) 则 诊 
其 更 可 肯定 。 有 25 儿 一 30%% 的 小 舞蹈 症 患 者 , 既 无 风湿 热 
的 其 他 证 据 . 又 无 其 他 少见 的 可 以 引起 舞蹈 症 的 原因 ,这 些 
患者 实际 上 仍 属 风湿 性 舞蹈 症 , 不 过 舞蹈 样 动作 是 风湿 热 
的 首 现 症状 而 已 。 

(四 ) 治疗 首先 应 防治 风湿 热 。 风 湿热 确诊 后 应 给 
子 让 震 素 治 疗 ,一 般 用 普 重 卡 因 青 霉 素 肌 内 注射 ,40 万 ~ 
80 万 说 每 大 1 一 2 次 ,两 周 为 一 疗程 。 青 老 素 过 敏 者 .可 
给 下 服 红 短 素 或 四环素 。 

在 舞 足 症 发 作 期 间 应 忠 床 休息 ,以 免 强 光 、 哨 困 等 刺 
汶 人 床 垫 床 闭 宜 琵 软 . 以 免 四 肢 因 不 自主 运动 而 受伤 ， 对 













































不 自主 运动 ,可 用 和 氮 哌 啶 醇 , 自 每 次 0. 5mg 开始 ,每 日 口 有 
2 一 3 次 ,以 后 逐渐 增加 至 不 自主 运动 控制 为 止 。 亦 可 选 
丁 莱 唑 嗪 25mg ,每 日 口服 2 一 4 次 。 

本 病 预 后 良好 , 约 50 兴 的 病例 经 3 一 10 周 的 时 间 可 自 
行 恢 复 , 但 亦 有 持续 数 月 或 1 年 以 上 者 。1/5 一 1/3 的 患者 
可 在 间隔 不 定 的 时 间 后 再 次 复发 。 
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二 、 慢 性 进行 性 和 锣 蹈 症 


慢性 进行 性 舞蹈 症 又 称 Huntington 舞蹈 症 或 享 廷 顿 
病 (Huntington disease,HD) ,是 基底 节 和 大 脑 皮 质变 性 的 
一 种 显 性 遗传 性 疾病 。 其 特征 为 慢性 进行 的 舞蹈 样 动作 和 
痴呆 。HD 是 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 病 , 外 显 3。 HD 
基因 的 突变 率 较 低 , 约 为 每 代 5/1 000 000。 散 发 病例 ( 即 
无 阳性 家 族 史 ) 的 HD 约 占 整个 HD 患者 的 1%。 

(一 ) 病因 和 发 病 机 制 ” 致 病 基 因 HTT 基因 纺 公 多 
聚 谷 氨 酰 胺 蛋白 基因 可 读 框 的 5 起 始 端 有 一 个 P LCAG 
〈 候 喀 啶 - 腺 味 叭 - 岛 嘎 聆 )], 的 三 脱氧 核 音 酸 重复 。 多 数 正 
常人 重复 的 拷贝 数 都 低 于 30 个 ;而 在 HD 患者 则 出 现 了 重 
复 的 扩 增 现象 ,拷贝 数 宇 37 个 。HTT 基因 动态 突变 所 对 
应 的 临床 特点 是 具有 踪 传 早 发 现象 ， 

(二 ) 病理 ”本 病 主 要 是 侵犯 基底 节 和 大 脑 皮 质 。 尾 
核 及 壳 核 受累 最 严重 ,小 神经 节 细 胞 严重 破坏 ,大 神经 节 细 
胞 仅 轻 度 受 侵 。 尾 核 钻 缩 并 发 生 脱 骨 精 改变 , 伴 有 明显 的 
胶 质 细胞 增生 。 大 脑 皮 质 ( 特 别 是 额 叶 ) 也 有 着 至 
突出 的 变化 为 皮质 萎缩 ,特别 是 第 3、5 和 6 层 的 神经 节 
胞 次 失 及 合并 有 反应 性 胶 质 细胞 增生 。 

(三 ) 临床 表现 “最 主要 的 症状 为 振 蹈 症 及 痴呆 .于 成 
年 期 起 病 后 ,症状 不 断 进 展 。 患 者 最 初 只 诉 述 行动 第 拙 和 
不 安 . 并 可 间 同 性 出 现 轻 度 的 务 肩 、 手 指 的 抽 搞 和 扮 购 脸 等 
不 自主 动作 。 随 后 , 舞 中 样 动作 量 益 严重 ,此 种 不 自主 运动 
可 侵犯 面 员 、 颈 王 肌 及 四 肢 贞 。 手 中 样 动作 是 迅速 的 跳动 
式 的 和 多 变 的 。 舞 路 样 动作 不 能 自行 克制 ,可 内 情绪 
而 加 盏 ,静坐 或 欧 卧 时 减轻 , 睡 眼 时 完全 消失 。 精 神 朗 退 出 
现 于 每 一 位 患者 ,显示 器 质 性 智能 障 但 的 特征 , 即 记忆 力 减 
退 和 注意 力 不 能 集中 等 。 本 病 -- 般 都 可 持续 10 一 20 年 , 平 
均 于 起 病 后 15 一 16 年 死亡 。 

(四 ) 诊断 本 病 诊断 一 般 都 不 难 , 主 要 依据 是 :中 踪 
传 性 ;@ 中 年 (35~40 岁 ) 起 病 ;名 舞蹈 症状 进行 性 加 重 ; 
名 进行 性 痴呆 。 但 亦 可 有 散发 性 病例 。 

基因 诊断 : 主要 采用 PCR 方法 检测 ETT 基因 中 的 
CAG 重复 拷贝 数 。 正 常人 不 超过 36 个 拷贝 。 对 有 家 族 史 
的 可 疑 患者 ,必要 时 可 进行 (CAG), 三 核 芽 酸 扩展 大 小 的 
检测 , 若 得 40 个 以 上 的 重复 扩展 , 则 可 诊断 HD。 

(五 ) 治疗 

1 心理 治疗 ”上 归 计 患者 帮助 家 族 中 其 他 患者 与 可 能 
得 病 者 嵌 立 信心 ,对 许 抑 分 .焦虑 的 患者 ,可 用 抗 抑 分 药物 。 
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2. 对 舞蹈 样 运动 的 治疗 ” 宜 着 眼 于 既 能 减少 舞蹈 样 动 
作 又 能 改善 活动 质量 ,可 选用 抑制 或 耗损 多 巴 胺 能 性 药物 ， 
包括 舒 必 利 、 利 培 病 . 丁 苯 那 暴 以 及 氟 哌 定 醇 、 奋 乃 静 、 匹 葛 
齐 特 . 丁 酰 茶 . 替 沃 唉 吨 (tiotixene) , 氧 丙 嗪 、 氢 氮 平 等 。 

3. 对 运动 过 组 .运动 不 能 -强直 征 群 的 治疗 ”可 选用 
抗 PD 药物 ,如 左旋 多 巴 类 等 。 

4. 智能 减退 者 可 用 多 奈 哌 齐 、 石 杉 碱 甲 等 。 

5. 对 于 自理 生活 困难 者 ,加 强 护理 ,注意 营养 ,防止 福 
郊 等 并 发 症 。 





三 、 妊 垦 三 踊 症 


妊娠 舞蹈 症 (chorea gravidarum) 是 一 种 少见 的 妊娠 并 
发 症 ,可 能 是 一 种 晚 发 型 的 小 钴 踊 症 ,由 妊娠 激发 。 但 也 可 
能 与 妊娠 高 血压 综合 征 有 关 。 

本 病 最 多 见于 17 一 23 岁 间 的 初 产妇 ,再 次 妊娠 可 能 复 
发 。 其 发 生 率 约 为 2000 一 3000 次 分 娩 中 发 生 一 次 。 往 往 
在 妊娠 的 前 半期 特别 是 首 3 个 月 发 病 。 

本 病 的 临床 症状 与 较 重型 的 小 舞蹈 证 类 似 , 当 舞 蹈 样 
动作 出 现 前 数 周 往往 先 有 头痛 和 性 格 改变 。 患 者 往往 发 生 
流产 ,舞蹈 症 可 于 妊娠 期 中 或 分 娩 后 1 个 月 内 自行 停止 。 

本 病 的 治疗 原则 与 小 钴 蹈 证 相同 ,妊娠 舞蹈 症 因 病 死 
率 较 高 ,因此 有 人 极力 主张 于 全 身 情况 开始 衰竭 前 尽早 终 
止 媳 娠 。 早 期 应 用 镇 静 剂 可 减轻 症状 和 防止 进展 。 


第 三 节 ” 肌 张力 障碍 





王 坚 


肌 张 力 障碍 (dystonia) 是 一 组 由 身体 骨 淫 肌 的 促 动 肌 
和 持 抗 肌 的 不 协调 ,并 且 间 软 持 续 收缩 造成 重复 的 不 自主 
运动 和 异常 扭转 姿势 的 证 状 群 , 故 又 称 为 肌 张 力 障碍 综合 


征 (dystonic syndrome) 。 


【分 类 】 
日 前 尚 无 肌 张力 障 但 的 统一 分 类 。 肌 张力 障碍 的 各 种 
分 类 主要 根据 肌 张 力 障碍 的 受累 肢体 和 部 位 。 
(一 ) 按 肌 张 力 障碍 的 范围 分 类 ( 表 23-7-4) 
表 23-7-4” 按 肌 张 力 障碍 范围 分 类 
1. 局 限 性 肌 张 力 障碍 ”2. 节 段 性 肌 张 力 障碍 (累及 邻 
〈 累 及 身体 某 一 部 分 ) 近 数 个 部 位 ) 
(1) 有 眼 蛤 部 (1) 颈 部 节 段 性 肌 张 力 障碍 
(2) 口 周 部 (2) 纵 轴 节 段 性 肌 张 力 障 得 
《3) 喉 部 (3) 辟 部 节 段 性 肌 张 力 隘 得 
(4) 颈 部 (4) 下 身 节 段 性 肌 张 力 障 但 
(5) 前 臂 或 手 部 3， 偏 身 肌 张力 障碍 
4. 全 身 肌 张 力 障碍 





第 七 章 运动 障碍 

局 限 性 肌 张 力 障碍 仅 累 及 眼 脸 部 肌 群 者 , 称 眼 瞪 痉 挛 ; 
累及 口 周 及 下 颌 肌 群 者 , 则 称 为 口 下 颌 肌 张力 障碍 ;疾病 累 
及 喉 部 肌 群 称 为 痉挛 性 构 音 障碍 ;疾病 累及 颈 部 肌 群 称 为 
痉挛 性 斜 颈 ;疾病 累及 前 辟 和 手 部 , 称 为 书写 性 痉挛 症 。 

节 段 性 肌 张 力 障碍 累及 颅 和 颈 部 两 处 肌 群 者 , 称 之 为 
颅 部 节 段 性 肌 张 力 障 碍 。 

偏 身 肌 张力 障碍 系 指 同 侧 上 下 肢 的 肌 群 受累 ,多 为 继 
发 性 原因 所 造成 的 。 

全 身 肌 张 力 障碍 系 指 疾病 累及 3 个 或 3 个 以 上 肢体 伴 
颈 于 \ 颅 、 颈 或 延 链 部 肌 群 ,如 全 身 性 的 扭转 冶 挛 (torsion 
spasmy) 。 

(二 ) 按 肌 张 力 障碍 病因 分 类 ” 按 病因 分 类 可 分 为 原 
发 性 和 继 发 性 肌 张 力 障碍 和 肌 张 力 障碍 彼 加 综合 征 。 

1. 原 发 性 肌 张 力 障碍 

(1) 遗传 性 ( 常 染 色 体 显 性 或 隐 性 遗传 .X- 性 连锁 隐 性 
遗传 ) :发 作 性 肌 张 力 障 碍 ,典型 “ 特 发 性 ”扭转 型 肌 张 力 障 
碍 (单纯 肌 张 力 障碍 、 常 染色 体 显 性 遗传 .DYT 基因 ) 等 。 
成 人 起 病 的 颈 部 和 其 他 部 位 的 局 灶 性 肌 张 力 障碍 (DYT; 、 
18P)。 多 巴 反 应 性 肌 张 力 障碍 (基因 位 于 染色 体 14) 。 

(2) 散发 性 肌 张 力 障 碍 。 

2. 肌 张 力 障 碍 县 加 综合 征 ( dystonia plus syndrome) 








家 族 性 基底 节 钙 化 ,神经 棘 红细胞 增多 症 等 。 
3. 继 发 性 肌 张 力 障碍 ”由 酚 唾 嗪 类 药 、 颅 脑 外 伤 . 基 
底 节 肿瘤 \ 代 谢 性 疾病 肿瘤 ` 血 管 病 ,感染 等 造成 。 


【病因 和 发 病 机 制 】 

原 发 性 肌 张 力 障碍 的 病因 和 发 病 机 制 一 直 不 明确 。 从 
基底 节 环 路 的 角度 上 ,目前 认为 肌 张 力 障 碍 可 能 为 直接 通 
路 的 过 度 激活 所 致 。 

Ozelius 等 (1991) 年 在 9q32-34 发 现 了 第 一 个 原 发 性 
肌 张 力 障碍 致 病 基因 (命名 为 DYT1) ,其 编码 焉 白 为 一 个 
新 的 ATP- 结 合 蛋白 , 称 为 TorsinA( 功 能 与 热 休克 蛋白 密 
切 相 关 ) ,此 后 发 现 该 基因 的 3 个 碱 基 对 的 缺失 导致 1 对 谷 
所 酸 残 基 的 缺失 ,进而 影响 TorsinA 蛋白 的 功能 ,但 该 蛋白 
的 确切 功能 及 在 原 发 性 肌 张力 障碍 中 的 致 病 机 制 自前 仍 在 
研究 中 。 


【流行 病 学 】 

肌 张 力 障碍 是 一 种 较为 常见 的 运动 障碍 ,在 所 有 运动 
障碍 疾病 中 仅 次 于 PD。 其 发 病 率 为 :全 身 型 为 0 2 10 万 . 
局 限 性 肌 张力 障 但 为 2.4410 万 。 患 病 率 为 ;全身 型 3. 4 
10 万 ,局 限 性 员 张 力 障碍 为 30/10 万 。 









【临床 表现 】 


肌 张 力 库 碍 的 临床 表现 取决 于 受累 的 范围 和 部 位 。 局 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


灶 性 肌 张 力 障碍 一 般 发 生 于 成 人 ,病情 较 稳 定 ,很 少 会 波及 
全 身 , 但 如 果 儿 童 期 出 现 局 灶 性 肌 张 力 障碍 ,往往 会 逐渐 进 
展 ,范围 扩大 ,最 终 常 演变 为 节 段 性 和 全 身 性 张力 障碍 。 
(一 ) 头面 部 肌 张 力 障碍 ”包括 上 腿 瞪 痉挛 和 口 下 僻 肌 
张力 障碍 。 前 者 好 发 于 50 岁 以 上 的 中 老年 人 ,女性 多 见 ， 
男 : 女 为 1: 3。 因 眼 轮 臣 贞 的 不 自主 收缩 导致 的 双眼 瞪 
回 歇 或 持久 性 不 自主 瞬 目 , 常 台 并 有 头面 其 他 部 位 的 肌 张 
力 障 但 动作 。 常 在 强 光 、 风 、 空 气 污染 .情绪 紧张 时 加 重 。 
口 下 颌 肌 张 力 障 碍 表现 为 张口 ` 牙 关 紧 咬 、 仲 舌 . 吸 嘴 、 
缩 唇 ,面部 古怪 表情 ,严重 者 可 引起 下 颌 脱 白 或 牙齿 磨损 
等 。 也 有 学 者 将 眼 险 癌变 和 口 下 颌 肌 张 力 障 碍 合 称 为 
Meige 综合 征 。 
(二 ) 颈 部 肌 张力 障碍 ”是 最 常见 的 局 灶 性 肌 张 力 障 
碍 。 女 性 患者 多 见 , 占 61%。 平均 发 病 年 龄 在 50 岁 左 右 。 
颈 部 肌 张 力 障 碍 主要 表现 为 郊 挛 性 斜 颈 (spasmodic torti- 
collis) 。 
痉挛 性 斜 闯 是 因 颈 肌 的 阵 挛 性 或 强直 性 不 随意 收缩 而 
引起 头 部 向 一 方 强制 性 转动 。 临 床 表 现 各 不 相同 。 起 病 多 
其 缓慢 ,但 亦 可 又 然 急 起 者 。 单 独 一 侧 胸 锁 乳 突 肌 收缩 时 
引起 头 向 对 侧 旋转 , 颈 部 则 向 对 侧 届 曲 。 两 侧 胸 锁 乳 突 肌 
让 同时 收缩 时 则 头 部 向 前 屈曲 , 称 “ 颈 前 倾 "。 两 侧 烽 夹 肌 及 
斜 方 肌 同 时 收缩 时 则 头 部 向 后 过 仲 , 称 * 颈 后 倾 ”。 不 随意 
运 劲 可 因 情 绪 激动 而 加 重 , 当头 部 得 到 支持 (如 头 部 靠 在 椅 
音 上 或 平 耻 ) 时 则 减轻 ,睡眠 中 完全 消失 。 患 者 往往 因 随意 
运动 ,日 常 工作 和 社会 活动 发 生 障 碍 而 影响 情绪 。 除 斜 颈 
之 外 ,有 60% 的 患者 出 现 头 颈 的 不 自主 晃动 和 震 辣 ,70% 
左右 的 患者 合并 有 颂 部 局 部 的 疼痛 。 
(三 ) 痉挛 性 构 音 障碍 ”根据 喉 部 肌 张 力 障碍 时 声带 
所 处 的 位 置 , 可 将 痉 窑 性 构 音 障碍 分 为 内 收 型 (47%) ,外 展 
型 (18%)、 外 展 型 合并 内 收 者 (35%)。 内 收 型 导致 声带 无 
法 控制 的 过 度 闭 合 .引起 发 音 过 程 时 常 出 现 声音 中 断 。 
(四 ) 肢体 肌 张力 障碍 上 上肢 的 局 灶 性 肌 张 力 障碍 中 ， 
任务 特殊 性 局 灶 性 肌 张力 隘 碍 最 为 常见 。 表 现 为 与 书写 痉 
室 (writer s cramp) 打字、 进食, 弹 乐 器 等 动作 相关 的 肌 张 
力 陪 但。 
(五) 躯干 肌 张 力 障碍 疾病 初始 阶段 异常 动作 和 姿 
位 仪 见于 行走 和 奔跑 时 .全 在 # 的 产 重 阶段 , 晃 王 变形 安 
得 轿 定 .在 化 状 或 躺 着 的 时 候 甚 至 也 出 现 。 
(六 ) 偏 身 肌 张力 障碍 与 其 他 类 型 的 肌 张力 障 但 不 
问 的 是 , 绝 大 多 数 偏 身 肌 张力 障碍 均 为 继 发 性 ,在 CT 或 
MRI 上 上 基底 节 部 位 有 相应 的 病灶 。 病 因 包 括 脑 出 血 、 议 梗 
估 、 产 伤 、 关 鼎 外 伤 等 。 
(七 ) 扭转 痉挛 (torsion spasm) 又 名 扭转 性 和 张力 障 
仁 。 临 床 天 以 肌 张 力 笠 但 和 和 四肢. 颈 王 其 至 全 身 的 剧烈 而 
人 不 随意 的 扭 针 为 特征 。 握 转 疙 挛 是 全 身 性 肌 张 力 障 但 中 的 
分 临 床 去 现 类 而 .所 转 竣 牵 是 原 发 性 员 张 力 障 但 中 最 有 
特征 性 的 表 革 “年轻 人 发 病 多 见 , 病 补 具 表现 局 限 性 的 届 
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张力 障碍 症状 ,以 后 波及 全 身 ,造成 扭转 痉挛 。 灸 干 及 消 劳 
肌 的 受累 则 引起 全 身 的 扭转 或 作 蝶 旋 形 运动 是 本 病 的 特征 
性 表现 。 带 引起 着 柱 前 凸 、 侧 上 同和 骨盆 倾斜 。 严 重 的 患者 
可 因 不 自主 运动 而 不 能 从 事 正常 的 活动 。 起 病 年 龄 时 (15 
岁 以 前 ) 及 自 下 肢 起 病 者 病情 一 般 都 要 不 断 进展 ,最 后 儿 乎 
都 发 展 成 全 身 型 ,预后 不 良 .多 于 起 病 后 若干 年 死亡 ,但 也 
有 上 少数 病例 可 长 期 不 进展 ,甚至 可 自行 缓解 。 

( 八 ) 多 巴 反 应 性 肌 张 力 障碍 ( dopa-responsive dystonia， 
DRD) 患 病 率 在 0.05/10 万 。DRD 约 占 儿童 起 病 的 肌 张 
力 障碍 的 5%~10%。 本 病 好 发 于 6 一 16 岁 , 但 偶 可 累及 
婴儿 或 成 人 。 女 性 多 于 男性 。 典 型 病例 多 在 儿童 起 病 , 几 
乎 总 是 先 影 响 到 下 肢 , 然 后 波及 全 身 其 他 部 位 ,在 病情 较 严 
重 的 阶段 出 现 PD 的 临床 特征 , 即 动作 迟缓 和 平衡 障碍 。 
症状 具有 波动 性 ( 展 轻 芝 重 )。 应 用 小 剂量 的 多 巴 制剂 后 可 
获得 显效 。 


【实验 室 检 查 】 

DYTI 基因 、GCH 7 基因 检测 有 助 于 特别 类 型 的 肌 张 
力 障 碍 的 诊断 。 检 测 DRD 的 脑 PET 检查 多 巴 胺 转运 体检 
查 正常 , 借 此 可 以 与 少年 型 PD 鉴别 。 





治疗 】 

由 于 大 多 数 原 发 性 肌 张 力 障 但 的 病因 未 明 , 央 此 病因 
治疗 有 一 定 难度 。 目 前 的 治疗 也 只 是 对 症 性 治疗 。 如 果 能 
够 明确 某 些 继 发 性 肌 张力 障碍 的 病因 , 则 必须 针对 原 发 病 
因 进行 治疗 。 

(一 ) 一 般 治疗 ”进行 充分 的 疾病 宣教 和 心理 治疗 , 适 
当 的 物理 疗法 有 时 也 有 帮助 。 

(二 ) 药物 治疗 除了 多 巴 制剂 对 DRD 具有 良好 的 疗 
效 以 外 ,其 他 原 发 性 肌 张 力 障碍 的 药物 疗效 个 体 差异 很 大 。 
有 15 儿 的 患者 药物 治疗 儿 乎 无 效 。 此 外 ,药物 (包括 安 坦 、 
巴 令 芬 . 卡 马 西平 、. 氧 硝 西 洋 等 ) 仅 对 某 些 患 者 有 效 。 

1. 复方 多 巴 制剂 ”鉴于 多 巴 制剂 对 DRD 有 显效 日 疗 
效 恒定 , 歼 有 学 者 主张 对 所 有 以 全 身 型 肌 张 力 障碍 起 病 的 
儿童 患者 均 应 该 试用 复方 多 巴 制剂 行 诊断 性 治疗 ,以 防止 
漏诊 DRD。 

2. 抗 胆 碱 能 药物 ( 安 坦 . 东 黄 胆 碱 ) 回顾 性 的 研究 发 
现 , 抗 朋 大 能 药物 治疗 原 发 性 肌 张 力 障碍 中 ,50% 的 儿童 品 
者 和 40 多 的 成 人 患者 可 获 中 等 程度 或 显著 的 疗效 。 安 坦 
的 用 法 为 起 始 重 2mg, 途 渐 加 盟 。 国 外 报道 最 高 可 达 
80mg, 但 抗 胆 碱 能 药物 中 枢 和 周围 的 不 良 反 应 常常 使 得 剂 
量 无 法 增加 到 有 效 的 治疗 剂量 。 

3, 巴 氯 芬 “口服 ,起 始 剂量 为 5img/d. 最 大 剂量 
100mg/d。 妇 有 和 畏 内 征 泵 持续 注射 的 给 药方 法 ,起 始 用 最 为 
50pg/d, 最 大 用 年 140pg/d。 

4. 卡 马 西平 有 关卡 马 西 平治 疗 肌 张力 隘 碍 的 时 其 
疗效 兽 令 人 训 舞 ,在 笔 阁 诊 治 过 的 患 并 中 也 有 部 分 感 少 吕 
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5. 毛 硝 西洋 ”“ 近 20% 的 患者 治疗 可 获 疗效 ,起 始 剂 量 
为 0. 25mg/d, 最 大 剂量 4mg/d。 

(三 ) 肉 毒 毒素 注射 治疗 ” 肉 毒 毒素 已 成 功用 于 治疗 
各 种 肌 张力 障碍 ,尤其 是 各 型 局 灶 性 肌 张力 障碍 的 首选 
治疗 手段 。 肉 毒 毒素 注射 到 局 部 肌肉 后 ,可 选择 性 作用 
于 神经 肌肉 接头 ,抑制 乙酰 胆 奢 的 释放 ,从 而 导致 肌肉 麻 
将 。 持 续 数 月 至 1 年 。 注 射 后 病情 通常 会 复发 ,需要 重复 
注射 。 

(四 ) 手术 治疗 ”对 于 上 述 内 科 治 疗 等 其 他 治疗 效果 
均 不 佳 的 全 身 型 肌 张力 障碍 患者 ,可 考虑 行 脑 立 体 定向 手 
术 。 靶 点 可 选 苍白 球 或 丘脑 底 核 。 方 式 有 毁损 和 深部 脑 刺 
激 。 后 者 由 于 具有 可 逆 性 等 优点 ,有 逐渐 取代 前 者 的 趋势 。 
但 由 于 手术 本 身 具有 一 定 的 风险 ,可 能 会 导致 构 音 不 清 .天 
咽 困难 、 脑 出 血 ,加 上 疗效 难以 预测 ,因此 要 严格 掌握 手术 





第 四 节 ”抽动 与 震颤 


x 自 襄 


引起 震 吴 的 原因 非常 复杂 ,本 章节 以 引起 震 额 最 常见 
的 疾病 "* 特 发 性 震 炳 (essential tremor,ET)” 为 例 说 明 。 

(一 ) 病因 ET 又 称 为 家 族 性 岩 闸 , 约 60 汉 患者 有 家 
族 史 ,呈现 常 染 色 性 显 性 遗传 特征 。 在 65~70 岁 前 出 现 外 
显 。 有 人 发 现 3q13 上 有 的 位 点 与 本 病 有 关 。 

(二 ) 发 病 机 制 ET 的 产生 可 能 是 外 周 肌 梭 传人 和 
中 枢 自 律 性 振荡 器 共同 作用 的 结果 。 丘 脑 腹 中 间 核 是 接受 
本 体感 觉 传人 的 核 ,其 神经 元 节律 性 爆发 性 放电 活动 可 能 
起 了 关键 作用 ,但 本 病 病理 解剖 没有 特异 性 改变 。 

(三 ) 临床 表现 ET 可 在 任何 年 龄 发 病 .一 般 认 为 起 
病 年 龄 的 分 布 为 双 峰 特征 , 即 在 20~30 岁 和 50~60 岁 这 
两 个 年 龄 段 。 平 均 起 病 年 龄 37 一 47 岁 。ET 在 普通 人 和 群 中 
发 病 浆 为 0.3 距 一 1. 7 并 且 随 年 龄 增长 而 增加 。 大 于 40 
岁 的 人 群 中 发 病 率 增 至 5.5%, 大 于 65 岁 的 人 群 中 发 病 率 
为 10.2 吧 。 男 女 无 明显 有 

ET 只 一 的 症状 就 是 起 统 .通常 首 先 由 双 侧 上 肢 开 
始 ,主要 影响 上 肢 , 也 可 以 影响 头 、 腿 , 驶 干 、 发 声 及 面部 
肌肉 , 容 及 邮 垃 和 双 侧 下 肢 者 少见。 表现 为 次 位 性 由 
闫 ,可 同时 含有 运动 性 、 意向 性 或 静止 止 性 涯 颜 成 分 。 
是 的 颊 率 为 4 一 8Hz。 逮 病 时 频率 为 8S~12Hz. 随 
程 和 年 龄 的 增加 ， 频 沪 浙 隆 作 加 开 交 a Ws Es 
十 年 齿 
到 损害 .可 影响 社会 活动 
激动 和 温度 (高 热 、. 热 水 浴 ) 等 会 


































能 力 。 饥 饿 ,疲劳 、 情 绪 
加 重 定 源 。 饮用 酒精 
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后 .睡眠 时 会 缓解 。 

(四 ) 诊断 

1. 诊断 标准 

(1) 至 少 存在 一 侧 上 肢 2 级 以 上 的 姿势 性 有 起 闫 。 

(2) 执行 至 少 下 列 任务 中 的 六 项 时 出 现 2 级 以 上 的 动 
作 性 震 闸 ;或 在 执行 2 项 任务 时 出 现 动作 性 起 额 ,其 中 1 项 
任务 起 闫 程度 2 级 以 上 , 另 一 项 任务 乱 颜 程度 3 级 以 上 . 
上 述 任务 包括 倒 水 、 运 用 汤 义 饮水、 饮水 、 指 典 试 验 、 阿 基 米 
德 螺旋 试验 。 

《3) 若 震 闫 累及 优势 手 , 则 震 冶 程度 必须 影响 包括 进 
食 . 饮 水 ,书写 、 手 部 的 精细 动作 等 日 常生 活 ; 若 在 闸 累 及 非 
优势 手 , 则 不 适用 此 条 标准 。 

(4) 病程 超过 5 年 。 

2. 排除 标准 

(1) 除 齿轮 现象 外 ,不 伴 有 其 他 神经 系统 体征 。 

(2) 存在 引起 精神 性 (心理 性 ?起 闫 的 因素 。 

(3) 正在 或 近期 内 服用 过 致 涯 闸 类 药物 (如 锂 盐 、 泼 尼 
松 两 戊 酸 钠 、 哮 喘 吸 入 剂 等 ), 停 用 药物 后 症状 消失 。 

(4) 起 病 前 3 个 月 内 有 CNS 外 伤 史 。 

(5) 存在 其 他 可 引起 震 同 的 疾病 (如 甲状 腺 功能 亢进 、 
肌 张 力 障碍 等 ) 。 

(6) 〈 心 因 性 ) 起 闸 。 

(7) 急 缀 起 病 或 病情 呈 阶 樟 式 进展 恶化 。 

{五 ) 治疗 ”大 多 数 ET 工 目 者 仅 有 轻微 的 涯 若 ,只 有 
0.5 兴 一 11.1 兴 患者 需要 治疗 ,其 中 不 足 50 兴 患者 用 药物 















能 很 好 地 控制 症状 ,其 余 患者 对 药物 不 敏感 .治疗 效果 不 


佳 , 需 要 肉 毒 毒 
1. 药物 治疗 
(1) 肾上腺 8 受 体 阻 断 药 普 蔡 洛 尔 对 ET 有 肯定 治疗 
作用 。 辣 解 者 有 50% 一 703%4 ,幅度 可 以 降低 50 中 一 
60 党 . 普 蔡 洛 尔 的 治疗 效果 与 剂 旦 星相 关 人 性 .国内 用 是 为 
10mg, 次 ,每 日 3~ 汪 次 。 尔 治疗 的 相对 蔡 忌 





: 射 或 立体 定向 治疗 。 















功能 不 全 、 二 度 或 三 度 房 室 传 导 阻 滞 、 只 喘 或 其 他 支 
挛 疾 病 , 胰 岛 型 糖 屎 病 。 新 型 性 上 腺 8 受 体 阻 断 药 








也 可 应 用 。 盐酸 阿 岁 洛 尔 是 新 型 的 ae 受 体 阻 断 药 . 它 的 日 
受 体 阻 沾 作 用 是 普 蔡 洛 尔 作用 的 535~~6 入 .是 泣 疗 的 新 于 
段 .。 治疗 剂量 为 5 一 10mg 每 日 两 次 ， 

(2) 扑 ; 
疾病 , 心 功能 不 全 
扑 米 羡 治疗 。 po 量 用 62. 5mg 每 日 1 次 . ! 
每 2 天 增加 62. 5ng. 直 至 达到 治疗 效果 好 而 又 无 副作用 为 
度 。 有 效 剂 基 在 62. - 股 250mg 了 疗效 和信 
下 耐 受 性 好 

如 果 上 述 药 物 疗 效 穴 佳 . 推 荐 的 二 线 药物 包 揪 ;如 巴 暑 
丁 \ 托 吡 琵 、 阿 普 哄 仑 、 阿 答 洛 尔 、 案 他 淆 尔 、 侵 硝 西津 . 

2. A 型 肉 毒 毒素 注射 ”入 型 向 太志 素 阻 滞 周 痢 神 经 
杰 梢 酸 放 乙酰 胆 i 汽 - 定 程度 的 肌 天 万 . 67 的 时 








性 阻 宕 性 气 道 
ji, 付 吕 用 普 蔡 淆 尔 则 可 主 选 








5~ 1l000mg d. 
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第 二 十 三 篇 


考 有 效 。 

3. 立体 定向 丘脑 手术 能 显著 减轻 特 发 性 怪 其 .丘脑 腹 
中 间 核 高 频 电 深 部 刺激 治疗 效果 优 于 或 等 癌 于 筑 损 术 。 用 
长 期 高 富 刺激 的 电极 种 植 于 丘脑 腹 中 间 核 ,疗效 显著 ,市 副 
作用 风险 轻微 。 


神经 系统 疾病 

















二 、 抽 动 症 


抽动 秽语 综合 征 (Gilles de la Tourette syndrome， 
Touretts syndrome.GDLT) 是 一 种 儿童 起 病 的 慢性 动作 性 
和 发 声 性 抽动 症 。 可 伴 有 多 种 行动 异常 强迫 观念 、 人 格 隘 
碍 。 也 可 伴 有 注意 力 缺 陷 多 动 症 。 

(一 ) 病因 病因 不 清 。 尽 管 抽动 秘 语 综合 征 有 许多 
患者 无 明显 家 族 史 ,有 路 传 机 制 不 清 , 但 可 能 与 多 基因 遗传 
引起 的 脑 内 单 胺 递 质 障 碍 有 关 , 性 激 来 代谢 和 免疫 因素 也 
可 能 参与 发 病 。 

(二 ) 临床 表现 ”抽动 秽语 综合 征 的 年 发 病 率 为 (0. 5 一 
1)710 万 。 成 人 的 患 病 率 男性 为 0.77 中 ,女性 为 0.22 中 6, 男 
性 比 女性 好 发 。 起 病 年 龄 为 2 一 15 岁 , 平 沟 7.2 岁 。 确 诊 
为 抽动 秽语 综合 征 平均 年 龄 为 16 岁 。 从 起 病 至 确诊 平均 
为 10 年 。 抽 动 秽语 综合 征 起 病 形 式 多 样 ,51% 患 者 以 单个 
抽动 起 病 ,其余 49% 以 多 形 性 抽动 起 病 。 最 常见 的 起 病症 
| 状 为 上 腿 瞪 抽动 ( 占 42.1%), 其 他 依次 为 头 部 抽动 

《20.2%) ,发 出 声响 或 词语 (19.3%) , 扮 鬼脸 (11.7%)、 肩 
部 抽动 (8.3%) ,口吃 (7.6%) 和 秽语 (6. 2%)。 

抽动 秽语 综合 征 的 手动 症状 临床 上 可 表现 为 单纯 动作 
性 抽动 ,动作 -发 声 性 抽动 单纯 发 声 性 抽动 .复杂 动作 性 抽 
动 和 复杂 发 声 性 抽动 (包括 模仿 言语 、 重 复 言 语 和 秽语 )。 

抽动 秽语 综合 征 是 一 种 长 期 的 慢性 疾病 ,有 3% 左右 
的 患者 可 自行 缓解 ,但 大 多 数 患者 需 用 药物 控制 症状 ,预后 
良好 。 少 数 患者 在 成 人 期 有 不 同 程度 的 自 伤 行为 .攻击 行 
为 ,学 习 能 力 下 降 和 强迫 观念 和 行为 等 。 

(三 ) 诊断 与 鉴别 诊断 “在 音 少 年 或 儿童 中 , 面 . 肢 体 、 
颁 和 上 半身 先后 出 现 急 速 ,不 自主 ,多 发 的 抽动 和 (或 ) 发 

















语 















声 。 仪 能 短 时 间 主 观 抑制 、. 睡 忠 中 消失 时 应 考虑 本 病 。 必 
须 与 习惯 性 多 动 , 不 安 | 













(四 ) 治疗 治疗 前 






锥 强迫 
力 缺 陶 多 动 症 、 人 格 改 变 等 
:医师 应 对 患 省 及 其 家 长 和 老师 解释 抽动 症 、 


行为 的 性 质 , 奎 心 教 育 . 重 


规 念 和 行为 i 
- 释 治 疗 








药物 知 疗 :站 束 抽 动 定 的 诈 状 ; :可 和 和 生活. 则 


应 考虑 药物 消 疗 ， 剂 旺 宜 个 体 化 ,从 小 剂 基 开始 : 连 渐 加 


量 , 以 能 稳定 控制 症状 的 最 小 剂 旺 维持 。 

1. 抽动 的 治疗 ”由 于 抽动 症状 本 身 存在 波动 ,因此 用 
各 种 药物 治疗 要 严密 观察 :而且 用 药 时 间 宜 长 , 减 药 过 程 : 

(1) 神经 安定 类 药 :全 储 哌 啶 酬 是 祭 制 抽动 最 有 效 的 
药物 之 一 ,有 效率 达 80% 左 右 , 但 其 不 良 反 应 (尤其 是 镇 
议 ) 较 其 他 神经 安定 类 药物 多 。 四 上 匹 莫 齐 特 : 可 明显 减少 抽 
动 的 严重 度 和 频 度 ,疗效 较 拔 哌 喧 差 ,不 良 反应 出 现 的 
程度 相仿 ,但 频 度 低 。@ 荣 酰 类 抗 精神 必 利 (又 称 硫 
必 利 )。 本 药 与 多 巴 胺 D, 受 体 结合 .抑制 中 脑 边缘 系统 多 
巴 胶 能 受 体 。 用 法 为 :口服 ,每 日 100 一 300mg, 以 后 逐渐 增 
加 至 300 一 600mg。 头 昏 .嗜睡 .恶心 等 不 良 反应 不 严重 。 
图 振奋 乃 静 控制 抽动 的 疗效 较 据 哌 啶 醉 稍 差 , 可 对 撩 哌 喧 
醇 无 效 者 有 效 ,与 气 哌 啶 醇 联 合用 药 励 效 不 良 反应 较 大 。 

(2) 丁 茉 那 唆 : 可 应 用 于 振 哌 啶 醇 守 药 物 疗 效 欠 佳 的 

























(3) 可 乐 定 :可 乐 定 与 拔 哌 喧 醇 控制 抽动 的 疗效 相仿 ， 
有 经 皮 贴 剂 。 





索 : 局 部 肌 内 注射 肉 毒 杆菌 可 治疗 一 
些 肌 肉 不 随意 收缩 。 

2. 抽动 症 和 抽动 秽语 综合 征 伴 发 注意 力 缺 陷 多 动 症 
的 治疗 

(1) 中 枢 兴奋 剂 :例如 哌 醋 四 酯 ,又 称 利 他 林 , 是 治疗 
原 发 性 注意 力 缺陷 多 动 症 的 有 效 药物 。 

(2) 三 环 类 抗 抑 仓 剂 ;有 报道 发 现 丙 咪 唆 治疗 泣 
缺陷 多 动 症 伴 抽 动 症 串 儿 可 有 良好 疗效 。 

(3) 可 乐 定 :可 乐 定 除了 可 有 效 地 控制 抽动 症状 ,对 抽 
动 症 伴 发 的 注意 力 缺 陶 多 动 症状 也 可 有 效 。 

3. 抽动 秽语 综合 征 伴 发 的 强迫 现 念 和 行为 的 治疗 
首选 簧 西 汀 或 似 两 咪 嗪 。 
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第 八 章 ”发 作 性 疾 


洪 震 ” 刻 培 教 
一 、 概 述 


疾 首 (epilepsy) 是 一 组 由 于 脑 部 神经 元 异常 过 度 放电 

所 引起 的 突然 .短暂 、 反 复发 作 的 CNS 功能 失常 的 慢性 疾 
病 和 综合 征 。 按 照 异常 放电 神经 元 涉及 部 位 和 放电 扩散 范 
围 的 不 同 , 临 床上 可 表现 为 不 同 的 运动 .感觉 意识 、 自 主神 
经 等 不 同 的 功能 障碍 ,或 飞 而 有 之 。 一 次 神经 元 的 突然 异 
常 放 电 所 致 短暂 过 程 的 神经 功能 障碍 称 为 沪 冶 发 作 
《tpileptic seizure) ,是 脑 内 神经 元 过 度 和 (或 ) 超 同步 化 异常 
电 活 动 的 临床 表现 。2005 年 国际 抗 交 痛 联盟 (ILAE) 对 冶 
:一 -种 脑 部 疾病 ,其 特点 是 持续 存 


病 的 定义 作 了 修订 :党 
在 能 产生 首 首 发 作 的 脑 部 持久 性 改变 ,并 出 现 相 应 的 神经 


生物 认 知 ,心理 学 以 及 社会 学 等 方面 的 后 果 





【流行 病 学 】 
全 人 群 疝 痛 患 病 率 的 研究 相对 较 少 。 在 发 达 国家 , 初 
次 诊断 原 发 性 疾 痢 的 全 人 群 年 发 病 率 为 (20~70) 10 万 。 
发 展 中 国家 冶 病 的 发 病 率 大 约 是 发 达 的 2~3 信 。 
我 国 大 规模 人 群 调查 的 资料 显示 , 渡 靖 的 年 发 病 率 农 
村 和 城市 分 别 为 25710 万 和 35710 万 .处 于 国际 中 等 
洲 靖 患 病 率 为 0. 9%, 一 4. 8% .与 发 展 中 国家 相 比 处 于 贸 低 
































水 平 。 
疾病 的 死亡 率 据 国 外 报道 为 (一 4.5) 110 万 .我 国 报道 
为 (3 一 7.9)710 万 。 答 年 有 0. 1 迷 的 证 首 吓 者 因 癫 首 而 死 


在 不 同年 龄 组 中 几乎 相同 。 由 主 站 痢 不 作为 单独 
二 窜 记 表 的 "死因 .有 关 
采用 标 化 尘 亡 比 (SNR) 比 
般 人 群 死 亡 :的 情况 ,更 地 反映 

我 国 近期 完成 的 
的 主要 多 因 是 伤害 (30y% 
和 心肌 楼 死 分 别 占 15 .65 和 5 









) 几 玲 中 C3036), 击 亚 性 有 晶 桨 路 
肺炎 、 伤 过 谷中 和 滥 
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病 


性 肿瘤 的 SMR 分 别 为 21. 3、12.2、7.0 和 1.6。 中 国 西 部 
农村 的 研究 结果 显示 ,总体 SMR 为 4. 92, 死亡 原因 包括 溺 
水 (45.1%),SUDEP(14.7%) , 癫 痢 持 续 状 态 (6. 9 只 ) 与 恶 
性 肿瘤 (6.9 跌 ) 。 





【病因 了 

癫痫 按 照 病因 可 分 为 原 发 性 .症状 性 和 隐 源 性 三 种 

(一 ) 原 发 性 疗 痫 “又 称 特 发 性 站 痢 ,通过 详细 询问 病 
史 与 体格 检查 以 及 目前 所 能 做 到 的 各 种 辅助 检查 仍 未 能 找 
到 引起 首 痛 发 作 的 原因 .可 能 与 赵 传 因素 有 关 , 约 占 全 部 首 
痢 的 2 3。 

(二 ) 症状 性 疗 病 ”任何 局 灶 性 或 弥漫 性 脑 部 疾病 .以 
及 某 些 全 身 性 疾病 或 系统 性 疾病 均 可 引起 疯 痫 。 交 病 发 作 
只 是 蚁 部 疾病 或 全 : 的 于 个 症状 。 该 卉 约 占 疯 痛 忠 
者 总 数 的 23 吧 一 39y 

lL: 人 了 疾病 

(1) 先天 性 异常 :染色 体 畸 变 、 脑 穿 通 畸 形 、 小 头 畸 形 、 
先天 性 脑 积 水 .有 目 体 发 育 不 全 、 脑 皮质 发 育 不 全 等 。 

(2) 头颅 损伤 : 颅 脑 外 伤 和 产 伤 。 

(3) 炎症 :CNS 细菌 ,党 菌 .寄生 虫 、 
染 , 以 及 AIDS 的 神经 系统 并 发 症 。 

(4) 脑 血管 疾 : 脑 动静 脉 血管 畸形 、 脑 动脉 粥 样 硬化 、 
脑 栓塞 . 鸯 梗 死 、. 脑 册 血 、 蚁 动脉 硬化 性 脑病 等 。 

(5) 晤 内 肿 交 : 原 发 性 脑 胶 质 辣 、 脑 膜 瘤 、 脑 转移 性 
肿 注 。 











蜡 旋 体 等 感 





(6) 代谢 进 传 站 


Re 


病 : 如 结 节 健 化 症 、 





茉 内 酮 尿 症 等 ， 
(7) 变性 病 :如 AD 等 。 
2. 全 身 或 系统 性 疾病 
(1 缺 气 :CO 中 不 , 麻 表 
(2) 新 陈 代谢 及 内 分 泌 障 碍 :尿毒 症 、 高 碌 索 所 
及 必 及 病 、 Nena en 腺 功 





外 窜 、 






和 
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(6) 中 毒 : 乙 瑟 、. 醚 、 氨 仿 、 
届 铅 、 馆 等 中 毒 等 。 

(三 ) 隐 源 性 癖 痫 ” 指 目 前 尚未 找到 肯定 致 疾 原 因 的 
癫 痢 。 但 随 着 科学 技术 的 发 展 ,尤其 是 基因 和 分 子 医学 的 
广泛 应 用 和 快速 发 展 的 情况 下 , 隐 源 性 铭 痛 将 日 趋 减 少 。 
在 2009 年 ILAE 分 类 中 ,该 定义 已 被 “未 知 的 病因 ”取代 。 


【发 病 机 制 了 

殊 病 发 作 的 类 型 十 分 复杂 ,但 共同 点 是 脑 内 某 些 神经 

j 续 兴奋 性 增高 和 阵 发 性 放电 。 这 些 神经 元 兴 郁 

:增高 的 原因 以 及 这 些 兴奋 性 如 何 扩 散 至 今 尚 不 清楚 ,但 
Se 兴奋 性 传递 障碍 可 能 与 之 有 关 , 主 要 有 如 下 假设 : 

. 神经 递 质 的 失 平 衡 ” 可 能 是 铭 痛 发 生 的 原因 ,如 六 
eee CNS 主要 的 抑制 性 递 质 , 谷 氨 酸 则 是 
兴奋 性 递 质 ,这 两 种 递 质 受 体 功 能 的 失 平 衡 是 导致 辣 痛 的 
主要 递 质 基 础 ,这 两 种 受 体 功能 的 失 平 衡 又 因 神 经 元 突 触 
传递 的 离子 通道 异常 所 致 。 

2. 轴 突 发 芽 (axonal sprouting) ”可 能 是 神经 元 异常 放 
电 的 形态 学 基础 :海马 硬化 的 病理 改变 中 发 现 有 蔡伦 状 纤 
维 发 芽 (MFS) 现 象 。MEFS 使 齿 状 回 的 颗粒 细胞 间 建 立 了 

”返回 性 兴奋 性 突 触 回路 。 局 部 外 伤 或 药物 刺激 可 能 促使 皮 
质 MFS 的 形成 ,从 而 在 神经 元 间 形 成 返 归 性 兴奋 性 突 触 回 
| 路 而 促使 痫 样 活动 发 生 。 


章 脑 、 异 烟 腓 .卡巴 唑 、 重 金 



















3. 泪 传 因素 ”是 竟 痛 发 生 的 内 因 , 许 多 痢 靖 忠 者 有 家 
族 倾向 。 许 多 研究 已 证 明了 某 些 首 痢 的 遗传 基因 和 基因 定 
位 。 良 性 家 族 性 新 生 儿 惊 胖 (BFNC) 由 位 于 20913.3 和 
8q24 上 的 钾 通 道 基 因 KCNQ2 和 KCNQ3 基因 突变 所 致 。 
常 染色 体 显 性 遗传 夜 发 性 额 叶 奖 病 (autosomal dominant 
frontal lobe epilepsy, ADNFLE) 与 位 于 20q13.2 上 编码 烟 
碱 型 乙酰 胆 碱 受 体 (nAchR) ad4 亚 单位 的 Ca” 通道 基因 
(CHRN44) 突 恋 有 关 。 近 期 的 研究 还 发 现 特 发 性 颈 叶 瘦 
痢 与 钾 通道 基因 改变 的 关系 也 十 分 密切 。 家 族 性 伴 发 热 惊 
厥 的 全 身 型 癫痫 (GEFS- ) 与 2424-q33 上 的 SCNIA、 
SDN2A .SCN3A 基因 艇 和 19q13.1 上 编码 Na- 通道 亚 型 
BB 亚 单位 的 基因 (SCN1B) 突 变 有 关 ; 另外 有 研究 发 现 该 综 
合 征 还 与 GABA 受 体 变异 有 关 , 特 别 是 编码 GABA 受 体 
六 亚 单位 的 GABRG2 基因 突变 是 目前 较 肯 定 的 与 GEFS- 
发 生 有 关 的 遗传 学 证 据 。 此 外 ,家 族 性 成 年 肌 阵 谈 发 作 与 
8q\19qSCNIB 基因 突变 有 关 . 良 性 中 央 回 发 作 与 164 等 六 
位 的 基因 异常 有 关 。 

4. 离子 通道 病 学 说 “ 越 来 越 多 的 研究 表明 ,网 子 通道 
ea [起 神经 元 内 在 兴奋 性 不 平衡 的 物质 基础 。 大 部 

遗传 性 癫痫 的 分 子 机 制 为 离子 通道 或 相关 分 子 的 结构 或 
离子 通道 改变 在 继 发 性 局 灶 性 疾 痢 的 发 病 中 也 
起 重要 作用 。 目 前 已 明确 的 与 首 病 密切 相关 的 离子 通道 有 
钾 通 道 . 钠 通道 . 钙 通道 和 配 基 门 控 型 通道 异常 ( 表 23-8-1)。 








表 23-8-1 部 分 已 知 离子 通道 相关 的 单 基因 及 多 基因 遗传 性 疗 疾 





致 病 基因 


基因 产物 





和 








j 生 儿 要 儿 痕 痛 (BENIS) 
首发 作 的 全 面 性 疗 痢 附 加 


SCN2A 
SCNIB、 
















症 (GEFS-) GABAG2 
央 儿 重症 贞 阵 挛 癫 痫 (CSME) SCNIA 
带 染 色 体 显 性 遗传 性 夜间 性 额 叶 疙 ”CHRNA1 .CHRNI2 
炳 (ADNFLE) 
各 少年 员 陈 这 i(JME) GABRAI 
甫 染色 体 闭 传 性 化 听 觉 特征 的 部 分 LGIN 
1 ADPEAF) 
CLCN2 .GABRD 
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除 上 述 因 求 外 ,免疫 机 制 亦 参 与 其 发 生 , 可 能 系 自身 抗 
澶 传递 中 的 受 体 结合 , 导 敏 受 体 破坏 .再 生 
和 使 兴 众 通路 错误 传递 ， 






〖 病 理 】 


洲 凶 的 所 痢 错 综 复 从 .病理 改变 亦 旦 多 样 化 。 琅 


镍 炸 


| 


KCNQ2 .KCNQ3 


SCNIA、 SCN2A、 


BRD2 .EFHC]1 ,EFHC2 


M 型 钾 通 道 Q2、Q3 单位 

本 型 钠 通 道 a 亚 单位 

铀 通道 p 亚 单位 , 工 型 本 型 钠 通道 a 亚 单 位 ， 
GABAA 受 体 亚 单位 

工 型 钠 通道 a 亚 单 位 

烟 破 型 乙酰 胆 碱 受 体 w , 良 亚 单位 


GABA a 亚 单位 
琅 党 氮 酸 胶 质 奖 失 活 奏 让 


a 子 通 道 .GABA 8 
人 型 鳃 通道 
转录 调节 因子 , 钙 感 受 器 


业 单 位 


理 改 变 可 分 为 引起 冶 病 发 作 的 病理 政变 (病因 ) 和 沪 痛 发 作 
引起 的 病理 政变 (后 果 )。 

关于 济 病 的 病理 研究 大 部 分 米 自 RE 患者 
病变 组 织 .在 这 者 中 ,海马 硬化 (hipbocambpal sclerosis， 
HS) 有 具有 一 定 的 代表 性 。HS 义 称 阿 蒙 角 便 化 (amnion 
horn sclerosis. AHS) 或 颗 叶 中 央 硬 化 (naesial temporal 


于 术 切 除 的 








sclerosis. MTS) , 它 既 是 辣 痢 反复 发 作 的 结果 ,又 可 能 是 导 
致 壮 痛 反复 发 作 的 病因 。 肉 眼 观察 表现 为 海马 萎缩 .坚硬 ; 
组 织 学 表现 为 双 侧 HS 病变 多 呈现 不 对 称 性 ,往往 发 现 一 
侧 有 明显 的 HS 表现 .而 另 一 侧 海 马 仅 有 轻 度 的 神经 元 脱 
失 ; 此 外 ,也 可 波及 海马 旁 回 、 禁 仁 核 , 钧 回 等 。 镜 下 典型 表 
现 是 神经 元 脱 失 和 胶 质 细胞 增生 . 且 神 经 元 的 脱 失 在 疗 病 
易 损 区 更 为 明显 ,比如 CAl 区 .CA3 区 和 门 区 。 

营 王 纤维 出 芽 是 HS 患者 另 一 重要 的 病理 表现 。 颗 粒 
细胞 的 轴 突 称 为 基于 纤维 .正常 情况 下 只 投射 至 门 区 及 
CA3 区 ,反复 癫痫 发 作 触发 若 座 纤维 芽 生 ,进入 齿 状 回 的 
内 分 子 层 (主要 是 颗粒 细胞 的 侍 突 ) 和 CA1 区 ,形成 局 部 异 
党 神经 环 路 ,导致 疝 痢 发 作 。 

而 对 于 非 HS 的 i 反复 的 癫痫 发 作 是 否 一 定 发 生 
神经 元 脱 失 等 海马 的 神经 病理 改变 . 尚 无 定论 。 国 外 有 学 
者 收集 冶 痛 患者 的 尸检 标本 发 现 ,长 期 反复 发 作 的 辣 病 患 
者 并 不 一 定 有 神经 元 显著 的 脱 失 。 随 着 分 子 生物 学 等 基础 
学 科 的 迅速 发 展 , 首 阐发 作 所 引起 的 细胞 超 微 构 架 损 伤 及 
分 子 病理 机 制 将 逐步 清晰 。 


【 疗 病 的 分 类 了 

国际 抗 烙 痛 联 盟 (ILAE) 于 1981 年 和 1989 年 分 别提 出 
了 症 痛 发 作 的 临床 及 脑 电 图 分 类 (classification of epileptic 
seizures) 和 癫痫 与 首 痢 综合 征 的 分 类 (classification of 
epilepsies and epileptic syndromes) 。 这 一 分 类 因 其 方便 实用 
至 今 仍 在 临床 工作 和 国际 交流 中 使 用 。 

(一 ) 闻 商 发 作 的 临床 及 脑 电 图 分 类 (1LAE,1981) 

I. 部 分 性 发 作 ( 局 灶 性 、 局 限 性 发 作 ) 

单纯 部 分 性 发 作 (无 意识 障碍 ) 

复杂 部 分 性 发 作 ( 有 意识 障碍 ,有 时 从 单纯 部 分 性 发 作 
开始 ) 

部 分 性 发 作 发 展 至 继 发 全 身 性 发 作 ( 可 以 是 全 身 强 直 - 
阵 挛 .强直 或 阵 挛 发 作 ) 

开 . 全 身 性 发 作 ( 非 局 限 开始 的 发 作 ) 

失 神 发 作 肌 阵 挛 发 作 (单一 或 多 发 ) 

陈 挛 发 作 

强直 发 作 

强直 - 阵 挛 发 作 

失 张 力 发 作 

亚 . 不 能 分 类 的 铭 靖 发 作 

以 上 每 类 都 有 多 种 亚 型 。 

(二 ) 疗 病 和 疗 痛 综合 征 的 分 类 (1LAE,1989) 

工 . 与 部 位 相关 (局 灶 性 ,上限 局 性 ,部 分 性 ) 瘦 病 及 综合 征 

A. 特 发 性 (起 病 与 年 龄 有 关 ) 

1. 具有 中 央 、 台 区 糠 波 的 良性 儿童 症 痫 

2. 具有 枕 叶 的 儿童 冶 痛 

: 之 | 读 性 疾 首 






































1 慢性 进行 性 部 分 性 六 病 状态 
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2. 以 特殊 状态 诱发 发 作为 特征 的 综合 征 
(1) 矣 叶 瘦 痛 
(2) 额 叶 疙 痢 
(3) 顶 叶 疗 痛 
(4) 杭 叶 瘦 冶 
工 . 全 身 性 瘦 病 及 综合 征 
A. 特 发 性 (起 病 与 年 龄 有 关 ) 
1. 良性 家 族 性 新 生 儿 惊 克 
. 良性 新 生 儿 惊 威 
. 良性 婴儿 肌 阵 挛 首 痢 
. 儿童 失 神 癫 痢 
- 青少年 失 神 症 痛 
. 青少年 肌 阵 杰 冶 痛 
. 具有 大 发 作 的 疗 痫 
. 醒 觉 时 具有 大 发 作 (GTCS) 的 瘦 痛 
. 其 他 全 身 特 发 性 瘦 病 
10. 以 特殊 状态 诱发 发 作 的 疯 痛 
. 隐 源 性 或 症状 性 
.West 综合 征 (婴儿 痉挛 症 ) 
.Lennox-Gastaut 综合 征 
. 肌 阵 挛 站 立 不 能 性 辣 痛 
. 肌 阵 挛 失 神 冶 痛 
C. 症状 性 
1. 非特 殊 病 因 
(1) 早期 肌 阵 挛 性 脑病 
(2) 早期 婴儿 注 痛 性 脑病 伴 有 爆发 抑制 (大 田原 综 
合 征 ) 
(3) 其 他 症状 性 全 身 性 疾病 
2. 特殊 综合 征 ( 合 并 于 其 他 疾病 的 癫痫 发 作 . 包 括 有 
发 作 及 以 发 作为 主要 症状 的 疾病 ) 
亚 . 不 能 确定 为 限 局 性 或 全 身 性 的 漠 病 及 综合 征 
A. 兼 有 全 身 性 和 局 限 性 发 作 
新 生 儿 发 作 
婴儿 严重 肌 阵 挛 冲 痛 (Dravet syndrome) 
慢 波 睡眠 期 持续 棘 - 慢 复 合 波 站 首 (ESES) 
获得 性 漠 闻 性 失语 (Landau-Kleffner 综合 征 ) 
其 他 不 能 确定 的 首 冯 
B. 未 能 确定 为 全 身 性 或 局 限 性 者 , 在 临床 及 脑 电 | 竺 ] 所 
见 不 能 确定 为 全 身 性 或 局 限 性 的 全 身 强直 - 阵 蛮 发 作 , 如 很 
多 睡眠 期 的 GTCS。 
下 . 特殊 综合 征 
1. 与 情况 相关 的 发 作 
(1) 热 性 惊 工 
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发 作 类 型 . 随 若 近年 来 基因 学 与 分 于 和 牛 牧 
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质 .分 子 电 生理 及 临床 电 生理 等 学 科 的 发 展 .ILAE 于 2001 
年 又 提出 了 修改 上 述 方案 的 建议 ,新 方案 总 结 了 3 
究 的 进展 .更 为 全 面 与 完整 ,有 5 个 层次 :@ 发 作 期 症状 学 : 
根据 标准 描述 性 术语 对 发 作 时 的 症状 进行 详细 的 描述 ; 
四 发 作 类 型 :确定 患者 的 发 作 类 型 ,如 有 可 能 应 明确 大 脑 定 
位 ,如 为 反射 性 发 作 需 指明 特殊 的 刺激 因素 ;@ 综 合 征 : 进 
综合 征 的 诊断 ;名 病因 :如 可 能 根据 经 常 合并 冶 疾 或 
合 征 的 疾病 分 类 确定 病因 ,或 症状 性 疯 痛 的 特殊 病 
理 基 础 ;@ 损 伤 :评价 六 病 造成 损伤 的 程度 。2009 年 ILAE 
又 提出 了 “发 作 和 瘦 痫 分 类 框架 的 术语 和 概念 修订 ”， 


神经 系统 疾病 












二 、 竣 病 发 作 的 临床 
表现 和 治疗 


【 疗 痛 发 作 的 临床 表现 】 

奖 痛 发 作 大 多 具有 短 时 、 刻 板 和 间 敬 反复 发 作 等 特点 ， 
各 类 发 作 既 可 单独 地 或 不 同 组 合 地 出 现 于 同一 个 患者 身 
上 .也 可 在 起 病 初期 表现 为 一 种 类 型 的 发 作 , 以 后 转 为 另 一 
类 型 .例如 .在 儿童 斯 出 现 的 失 神 发 作 可 在 青春 后 期 转 为 全 
_.， 身 - 强 直 阵 谈 性 发 作 ; 也 有 起 初 为 全 西 性 发 作 , 以 后 发 生 复 

| 杂 部 分 性 发 作 等 。 介 绍 临床 上 常见 的 几 种 发 作 类 型 ,为 便 
于 理解 , 仍 沿 用 ILAE 1981 年 发 作 分 类 。 

(一 ) 全 面 性 强直 - 阵 率 性 发 作 (general tonic clonic sei- 
zure,GTCS) 患者 突然 神志 丧失 并 全 身 抽 摘 发 作 . 可 为 原 
发 性 或 继 发 性 .但 大 部 分 届 继 发 性 。 按 症状 经 过 可 分 为 
三 期 。 

1 先兆 期 ”部 分 继 发 性 发 作 的 患者 在 发 作 前 一 瞬间 
可 出 现 一 些 先兆 症状 ,分 为 感觉 性 (如 上 腹部 不 适 . 胸 、 腹 气 
上 升 . 眩 尝 、 心 惨 等 ) ,运动 性 (如 身体 局 部 抽动 或 头 、 眼 向 一 
侧 转 # 精神 性 (如 无 名 恶 惧 , 不 真实 感 或 如 入 梦 霸 
千 )。 先兆 症状 极为 短暂 ,有 的 其 至 不 能 回忆 。 先 兆 症状 党 
站 提示 脑 部 病灶 的 位 置 。 原 发 性 发 作 的 患者 当 缺 三 先兆 
症状 。 
2. 抽 摘 期 是 者 突然 神志 形 失 ,发 出 尖 思 下, 路 倒 . 旷 
所 履 大 , 光 反 应 消失 。 又 可 分 为 两 期 
(1) 强直 期 :全 身上 肌肉 强直 性 收缩 , 颈 部 和 艇 干 前 屈 转 
为 反 张 . 户 部 内 收 , 肘 、 腕 和 掌 指 关节 届 晶 ,拇指 内 收 . 双 腿 
伸 直 , 足 内 翻 。 由 于 鲜 吸 肌 强 直 收 缩 , 呼 吸 暂 停 . 验 色 由 苍 
自 或 充血 转 为 吾 紫 . 双 限 上 翻 . 持 续 约 20 秒 左 右 。 先 自 歧 
下放 源 师 度 逐渐 增 大 并 延 及 全 身 , 即 进入 

























端 皇 现 细微 的 涯 师 ， 
学期 

(2) 阵容 期 ;全身 
松弛 .呈现 一 水 一 弛 交替 








发 作 过 程 中 阵 
有 约 1 一 3 分 钟 . 
出 现 最 后 一 次 强 钢 在 此 期 内 .| 由于 
胸部 的 阵 蛮 活动 ,气体 反复 由 证 中 进出 .形成 自 淋 。 硅 而 或 
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3. 痉挛 后 期 或 苔 睡 期 ”在 此 期 间 , 患 者 进入 弄 睡 状 
态 。 在 最 后 一 次 明显 的 痉挛 后 5 秒 有 时 可 有 轻微 短暂 的 强 
直 性 痉挛 ,但 以 面部 和 咬 肌 为 主 ,造成 牙关 紧 半 并 有 再 次 咬 
破 舌头 的 可 能 。 在 最 后 一 次 痉挛 到 第 二 次 肌肉 强直 期 之 问 
全 身 肌肉 松弛 :包括 括约肌 在 内 : 尿 液 可 能 自 尿 道 流 出 造成 
尿 失禁 。 呼 吸 渐 趋 平稳 . 目 色 也 逐渐 转 为 正常 , 思 者 由 氏 
迷 、 搬 睡意 识 模糊 而 转 为 滞 柄 此 期 长 短 不 一 ,经 数 分 钟 
至 数 小 时 不 等 。 蛋 后 除 先兆 凑 外 ,对 发 作 经 过 不 能 回忆 ， 
患者 往往 感到 头 首 、 头 昏 、 全 身 酸 痛 乏 力 。 少数 患者 在 发 作 
后 还 可 能 出 现 历 时 长 短 不 等 的 精神 失常 。 

(二 ) 全 脑 性 非 惊 原 性 发 作 临床 主要 见于 儿童 或 少 
年 ,有 以 下 几 种 发 作 形 式 : 

1. 失 神 发 作 (absence seizure) 以 5 一 10 岁 起 病 者 为 
多 ,15 岁 以 后 发 病 者 极 少 。 发 作 时 表现 为 短暂 的 意识 丧 
失 , 一 般 不 会 跌倒 , 亦 无 抽 摘 。 患 儿 往往 突然 停止 原来 的 活 
动 ,中 断 谈 话 , 而 色 苍 和 白 , 双 目 凝 视 无 神 ， 手中 所 持 物 件 可 能 
跌落 ,有 时 头 向 前 倾 ,有 眼 脸 ,口角 或 上 肢 出 现 不 易 觉 察 的 最 
动 。 有 时 眼球 有 向 上 约 3 次 / 秒 的 闯 动 ,也 可 能 机 械 地 从 事 
原先 的 活动 。 一 般 持续 6 一 20 秒 , 极 少 超过 30 秒 , 发 作 突 
然 停止 ,意识 立即 恢复 。 发 作 无 先兆 , 亦 不 能 回忆 发 作 

因为 发 作 时 间 短 暂 , 常 不 易 被 人 发 觉 。 部 分 儿童 因 进 
食 时 发 作 , 硫 和 饥 经 常 跌落 或 玩 亚 时 玩具 落地 而 引起 家 长 注 
意 。 临 床 经 过 一 般 良 好 .智力 不 受 影响 ,但 发 作 频 繁 ,一 天 
可 达 数 十 次 以 至 百 余 次 ,会 影响 学 习 。 通 常 至 青春 期 停止 
发 作 , 也 有 部 分 转 为 全 身 强直 - 阵 挛 性 发 作 。 

失 神 发 作 的 诊断 标准 为 :反复 发 作 的 短暂 失 神 , 深 呼 
吸 容易 诱发 ;四 脑 电 图 上 有 弥漫 性 双 侧 同步 的 3Hz 闲 - 
慢 波 。 

全 身 强直 - 阵 蛮 性 发 作 患 者 在 服用 抗 壮 
竖 发 作 ,但 有 先兆 或 短暂 意识 不 清 时 ,应 认为 是 强 下 -阵容 
发 作 的 不 完全 发 作 而 不 能 视 为 失 神 发 作 。15 岁 以 后 发 生 
失 神 发 作 时 应 首先 考虑 预 叶 壮 阐 。 年 长 省 还 应 注意 与 IA 
鉴别 

2. 非典 型 失 神 发 作 (atypcal absence seizure)” 肌 张 
力 的 改变 要 比 典 型 失 神 发 作 明 显 .发 作 和 停止 并 不 分 突 
然 。 脑 电 图 上 表现 为 不 规则 2. 5Hz 以 下 的 糠 - 慢 波 ,往往 为 
不 对 称 或 不 同步 的 。 

3. 失 张 力 性 (松弛 性 ) 发 作 (atonic seizure) ”为 一 种 复 
合 泪 发 作 , 多 见于 儿童 ,表现 为 突然 意识 障碍 和 有 册 张 力 消 
人 :发 作 结束 后 意识 很 快 恢 复 , 员 张 力 消 失 可 能 使 患者 跌 合 
于 地 。 

4. 肌 阵 挛 性 发 作 (myoclonic seizure) 
性 发 作 。 以 头 部 及 上 上 肢 肌 肉 为 主 的 双 侧 节律 性 肌 阵 挛 卸 
动 .频率 为 3Hz. 与 脑 电 网 上 癌 - 慢 波 或 多 杯 - 慢 波 的 频率 一 
样 . 旦 与 灰 波 同步 

{三 ) 单纯 部 分 性 发 作 (simple partial seizure) ”为 大 
脑 度 质 局 部 病灶 下 忠 的 发 作 - 汪 党 市 开 捍 害 的 区 域 不 同 南 













药 后 没有 惊 





亦 为 一 种 复合 














引起 不 同 的 表现 类 型 ,患者 意识 常 保持 清查。 部 分 患者 的 
单纯 部 分 性 发 作 可 发 展 成 为 全 身 性 发 作 。 

1. 单纯 体感 性 发 作 ” 指 躯体 感觉 性 而 非 内 脏 感觉 性 
发 作 , 往 往 局 限于 或 先 从 一 侧 口 角 、 手 指 或 足 趾 开始 的 短暂 
感觉 异常 ,表现 为 麻木 .触电 感 或 计 刺 感 .偶尔 发 生 温 热 感 、 
动作 感 或 感觉 确 失 。 疼 痢 感 则 级 为 罕见 。 最 近 有 一 些 儿 童 
病例 发 生 足 底 . 足 趾 、 脏 及 小 腿 关 节 发 作 性 疼痛 的 报道 。 病 
灶 一 般 在 对 侧 大 脑 半球 中 央 后 回 。 如 果 痢 性 活动 延 及 其 他 
区 域 ,会 产生 运动 性 发 作 甚至 于 全 身 性 发 作 。 

2. 单纯 运动 性 发 作 ”多 从 一 侧 口 角 、 手 指 或 足 趾 开 
始 或 局 限于 该 处 的 强直 性 或 阵 挛 性 抽 搞 .由 对 侧 中 央 前 
回 神经 元 的 异常 放电 所 引起 。 发 作 时 意识 并 不 赤 失 。 持 
入 或 严重 的 局 限 性 运动 性 发 作 时 常 在 发 作 后 遗留 暂时 性 
的 局 部 瘫痪 (Todd 瘫 痰 )。 局 部 抽 擅 偶 可 持续 数 小 时 、 数 
向 其 至 数 周 , 局 限 性 运动 性 发 作 连 续 不 断 而 患者 意识 始 

区 河 醒 者 称 为 部 分 性 癫痫 持续 状态 (epilepsia partialis 
continua) 。 

3. 扩 延 性 发 作 (Jacksonian) ”局 限 性 单纯 体感 性 或 运 
动 性 发 作 , 可 按 其 感觉 或 运动 代表 区 在 大 脑 中 央 后 回 或 前 
回 的 分 布 顺序 缓慢 移动 ,甚至 扩散 至 对 侧 半身 。 有 时 局 限 
性 体感 性 发 作 不 仅 先 有 局 部 感觉 异常 , 沿 中 央 后 回 扩展 至 
一 侧 半 身 ,而 且 可 以 越过 中 央 沟 扩 展 至 中 央 前 回 出 现 部 分 
运动 性 发 作 。 若 放电 再 通过 大 脑 皮质 下 的 联 佳 而 导致 
双 侧 大 脑 半 球 的 弥漫 性 放电 时 ,就 发 展 成 继 发 全 身 性 惊 砍 
发 作 , 此 时 患者 的 意识 丧失 。 芳 局 限 性 发 作 很 快 转 化 为 全 
身 性 发 作 ,这 种 部 分 性 发 作 或 感受 就 成 为 "先兆 "。 有 时 扩 


























延 非常 迅速 ,正如 前 述 .其 至 于 患者 还 来 不 及 "感受 "或 * 意 





识 ” 到 有 先兆 时 即 失 : 





只 .出现 四 肢 抽 搞 . 醒 后 不 能 回忆 . 
临床 医师 常 难以 区 别 究 竞 为 原 发 性 还 是 继 发 性 发 作 . 有 时 
也 难于 区 别 究竟 是 部 分 性 发 俐 全 身 性 发 作 。 

4,， 其 他 感觉 性 发 作 ”有 有 视 ? te 听觉 性 发 作 、 滋 
宁 性 二 中 党 性 发 作 和 味觉 性 发 作 

5. 混合 性 发 作 ”一 种 以 上 的 【上 si 形式 。 

(四 ) 复杂 部 分 性 发 作 (complex partial seizure) ”多 数 
让 季 单 部分 杜 发 作 开始 , 节 后 出 现 意 识 隘 辟 、 自 动 症 
避 , 也 有 发 作 开始 
ee 周 关 ， 小) 及 边 经 













tomatism) FI 
复杂 . 状 灶 党 
运动 性 发 作 、 匠 
和 以 意识 险种 者 在 发 作 叶 与 外 
界 突然 撩 去 接 租 . 情 神 模 税 . 现 一 些 无 因 识 的 动作 ( 称 为 
自动 症 ), 如 师 嘴 、 吕 咀 、 二 配 百 、 流 选 ( 口 鹃 | 
复 抗 搞 衣 扣 或 身体 某 一 部 位 ， 
aoe 如 行走 、 骑 车 或 进餐 等。 有 的 表现 为 精神 远志 

性 兴奋 .例如 突然 外 出 ,无理 吵 六 .唱歌 ,脱衣 视 体 、 
楼 等 。 筛 次 发 作 振 续 达 数 分 名 或 更 攻 时 间 后 .神志 这 渐 让 
醒 , 对 发 作 情 况 多 数 无 记忆 。 也 可 能 表现 为 单纯 部 分 性 发 
作 中 出 现 精神 症状 .接着 就 与 外 界 失 去 接 仍 .并 出 现 自动 
症 ， 发 作 停止 后 : 对 于 自动 症 以 前 出现 的 “ 杰 症 状 .党 党 能 





























第 八 章 ”发 作 性 疾病 


回忆 。 复 杂 部 分 性 发 作 可 以 发 展 为 全 身 强直 - 阵 挛 性 发 作 。 
驴 电 图 上 最 典型 的 表现 为 在 一 侧 或 双 侧 矣 前 部 有 芯 波 或 尖 
波 发 放 。 由 于 致 病灶 常 在 预 叶 内 侧面 或 底面 .有 了 时 头皮 电 
极 不 易 见 到 病 祥 放电 而 表现 为 阵 发 性 96 波 活动 。 睡 眠 描 
记 、 波 骨 电 极 或 殿 咽 电极 可 使 局 灶 性 敬 波 或 尖 波 的 阳性 率 
增高 。 部 分 患者 的 异常 放电 灶 位 于 人 额 叶 。 

(五 ) 疗 闯 持续 状态 
(status epilepticus. SE) 是 一 种 严重 威胁 生命 的 神经 急诊 、 
由 各 种 病因 所 致 大 有 蚁 自身 稳定 的 病 性 发 作 抑 制 机 制 障碍 的 
临床 综合 征 , 临 床 表 现 为 持续 性 发 作 或 反复 发 作 伴 间 黎 期 
意识 功能 不 恢复 ,传统 认为 持续 时 间 二 30 分 钟 。Mayer 
《2002) 提 出 发 作 持续 之 10 分 钟 或 间歇 性 发 作 >30 分 钟 的 
标准 ;Treiman(1998) 提 出 发 作 持 续 10 分 钟 以 内 是 控制 发 
作 和 减少 耐 药 性 的 最 佳 时 机 。Lowenstein 等 (1999) 提 出 了 
SE 的 实用 性 定义 :成 年 和 5 岁 以 上 儿童 一 次 全 身 惊 不 性 发 
作 持 续 或 反复 发 作 2 次 以 上 >5 分 钟 , 且 意识 不 完全 恢复 。 
这 与 SE ei 前 者 有 利于 指导 及 时 和 
有 效 的 临床 治疗 .后 者 更 有 利于 评价 各 种 SE 的 流行 病 学 、 
病理 生理 、 逆向 对 于 难 治 Se 

















生发 人 一样, 分 为 


2. 5E 分 类 SE 机 桨 
多 种 类 型 。 根 据 临 床 发 作 时 有 无 明显 的 骨 艇 肌 收缩 表现 ， 
下 SE Se 郁 |1 eo rulsive status Ge CSE) wal 









ED ILAE 将 SE ;分 为: OD 
名 特 发 性 ;@@ 隐 匿 性 ; es 
(六 ) 难 治 性 瘾 病 大 多 六 
意 的 控制 .但 有 30 嗓 一 40 况 癌症 
(anti- pl ne AEDs) 治疗 一 定 由 内 局 人 未 达到 










义 : 两 种 引证 
于 程 及 前 是 的 单 药 或 联合 治疗 后 仍 未 能 控 ; 
闵 上 定义 仅 适 用 于 作出 评估 的 时 
意味 痢 该 忠 者 在 进一步 抗 ; 
这 是 避 RE 的 区 见 
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不 仅 给 RE 患者 ; 
行为 ,心理 和 糙 神 了 哮 居 亲本 起 1 
降低 了 患者 的 生活 质 世 、 因 此 ,探讨 RE 人 “时 期 预 温 
上 预 RE 等 研究 已 成 为 学 术 界 关注 的 热点 、 














(一 ) 脑 电 图 蚁 电 图 检 相 已 成 为 济 状 








第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


必 不 可 少 的 检查 方法 .还 广泛 应 用 于 指导 选用 抗 癌 痢 药 、 佑 
计 预 后 .手术 前 定位 ,并 用 于 阔 明 癫 痛 的 病理 生理 。 发 作 时 








Ei 依 断 意义 最 大 ,但 这 种 机 会 甚 少 .大 多 只 能 在 
发 作 间 砍 期 对 患者 进行 脑 电 图 检测 。 一 次 发 作 间 歌 其 记 


录 : 历 时 20 一 40 分 钟 , 发 现 疝 痛 样 电 活动 的 概率 约 50%， 
故 不 能 据 此 作为 诊断 有 无 的 手段 。 发 作 间 软 期 放电 与 
发 作 时 的 放电 有 很 多 不 同 ,前 者 持续 时 间 短 (一 般 不 超过 
2 一 3 秒 ) ,甚至 单个 散在 出 现 ,波形 整齐 .不 伴 临 床 发 作 且 波 
形 可 与 后 者 完全 不 同 ,出 现 范围 也 不 如 后 者 广泛 ;后 者 持续 
时 间 长 (通常 在 数 十 秒 以 上 甚至 数 分 钟 ) ,包括 节律 性 重复 
性 成 分 ,波形 不 如 前 者 放电 整齐 ,出 现 范围 广泛 , 常 合 并 临 
床 发 作 ， 

脑 电 图 可 用 于 鉴别 发 作 类 型 和 明确 致 痛 灶 部 位 ,常规 
脑 电 图 多 次 重复 记录 ,并 结合 缺 睡 诱发 和 睡眠 记录 .可 使 阳 
性 率 增加 至 85% 左 右 ,其 余 15%% 的 患者 , 震 应 用 长 时 监测 
(long-term monitoring,LTM) 的 方法 来 获取 更 多 的 信 
个 别 复杂 部 分 性 发 作 的 患者 甚至 需要 做 脑 深 部 电极 记录 方 
能 确诊 。 除去 某 些 特殊 类 型 如 儿童 失 神 发 作 和 婴儿 痉挛 症 
外 ,由 于 头皮 电极 所 记录 到 的 痘 痛 样 电 活动 可 能 不 来 自 皮 
质 , 而 为 远 处 病灶 的 传播 所 致 ,常规 记录 有 其 性 能 上 的 局 
限 性 。 

视频 脑 电 图 (video-EEG, V-EEG) 监测 对 首 痛 的 诊断 

| 有 非常 重要 的 意义 ,大 多 可 以 获得 有 助 于 诊断 的 信息 ,同时 
一 一 有 助 于 鉴别 非 首 冯 性 发 作 及 假 性 发 作 。 对 于 反复 常规 
EEG 结果 阴性 的 患者 ,长 时 间 通 过 数 小 时 、 数 天 或 数 周 的 
V-EEG 监测 ,可 以 对 少见 的 发 作 期 及 发 作 间 期 的 异常 
EEG 进行 分 析 , 并 通过 增加 电极 数 (包含 32 .64 甚至 更 多 
监测 电极 ) 来 进行 更 为 准确 的 首 痢 。 发 作 时 的 视频 
法 获得 妇 痛 发 作 时 的 症状 学 信息 息 , 并 与 当时 的 

4 神经 及 多 像 学 检查 主要 目的 是 
重要 的 潜在 病因 。 
影 、 且 血管 

















向， 
已、 
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:寻找 最 可 能 与 最 
辣 痢 影像 学 检查 方法 有 :常规 X 线 摄 
造影 .CT、MRI、PET、SPECT, 功 能 MRI 上 成像 
nt al magnetic resonance imagine. {MRI). MRS 等 。 
起 1 ec 征 包 括 ,病史 或 及 
竹 起 源 的 依据 ;于 逆 儿 期 或 足 大寺 首次 
统 体检 有 he 4 
让 治疗 疗效 不 作者 ;长 期 应 用 AED 药物 治疗 铭 病 得 和 
制 ,经 过 一 段 期 后 发 作 百 次 # i 型 改变 者 。 
从 查 的 指 征 有 : 复发 ,发作 情况 恶化 、 
AEDs 常规 治疗 出 现 难 以 解释 的 发 作 类 型 的 变化 .以 及 神 
经 系统 体 俭 发 现 体征 出 现 变 化 。 在 所 有 的 影像 学 检查 方法 
4 ,MRI 技术 为 首选 。 对 于 部 分 不 能 接受 MRI 扫描 的 ,或 
是 怀疑 有 脑 部 结构 性 损害 ,情况 紧急 的 患者 可 以 选用 CT 
} 1 描 
3 
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有 勘 于 发 






肿瘤 或 其 他 i 半 发 生 的 


ply 
首 和 办 








的 首 痢 患者 ) 最 重要 的 影像 学 检查 技术 。 商 沾 分 状 率 MR 
能 对 近 80% 行 频 叶 切除 术 的 患者 和 近 60% 行 额 叶 切 除 术 
的 患者 进行 手术 定位 。MRI 在 诊断 矣 叶 HS 方面 具有 重要 
作用 ,典型 表现 为 与 淖 阅 灶 同 一 侧 的 中 央 海 马 不 对 称 变 小 
或 萎缩 :受累 海马 在 TW 上 为 高 信号 。 其 有 内 侧面 海马 硬 
化 (MTS) 的 RE 的 MRI 检 出 率 约 为 90%。 约 有 - Do 颈 叶 
癫 痛 的 MRI 发 现 与 EEG 改变 相 吻 合 , 而 蝎 有 
的 一 致 性 相对 较 低 。 其 他 能 够 被 MRI 成 像 检 出 变 还 
包括 :低级 肿瘤 血管 畸形 ,局限 性 损伤 或 胶 质 增生 ， “ 脑 皮 质 
发 育 异 常 等 。 这 些 病变 均 是 矣 叶 以 外 交 痛 的 重要 病因 ,其 
中 局 部 脑 皮质 发 育 异 常 较 难 被 检 出 。 ed 

MRI 影像 的 采集 技术 对 于 能 否 发 现 异常 病灶 至 关 重 
要 ,一 般 高 分 辩 率 MRI 所 需 的 磁场 强度 至少 要 达到 1. 5T， 
分 别 作 冠状 面 .横断 面 和 矢 状 面 扫描 ( 层 厚 志 1.5mm)， 
TiWILT: WI 序列 与 FLAIR 序列 。 此 外 还 有 MRS、 
fMRI 等 。 

3. PET 及 SPECT PET 属于 功能 显 像 范畴 ,| 
的 方法 有 :用 150-H:O 来 正确 地 测定 局 部 脑 血 流 
18F-FDG( 去 氧 簿 萄 糖 ) 测 定局 部 脑 葡萄 糖 代谢 率 ;用 11C- 
FMZ 测定 茶 二 氮 草 受 体 密度 ;用 11C- -Diprenorphine 测定 
医 叶 冶 痛 中 阿片 受 体 的 变化 等 。 交 痛 患者 发 作 问 期 18F- 
FDG-PET 脑 代谢 研究 最 常见 的 异常 是 局 部 皮质 下 代谢 减 
低 而 呈 FDG 摄取 减少 ,通常 低 代谢 区 与 发 作 源 的 部 位 相 
一 致 。 

SPECT 在 铬 靖 中 的 应 用 主要 包括 煤 病 的 诊断 、 济 痛 灶 
的 手术 定位 ,治疗 后 评估 等 。 原 发 性 局 灶 性 冶 病 在 脑 血 流 
灌注 SPECT 中 大 多 表现 为 发 作 间 期 局 部 血 流 灌注 减低 ， 
发 作 期 相应 部 位 血 流 灌注 异常 增加 。 特 别 是 发 作 期 的 
SPECT, 能 够 给 予 较 准确 的 定位 。 

PET 或 SPECT 功能 显 像 最 有 效 的 用 途 之 一 就 是 无 创 
性 帮助 识别 首 痢 灶 的 定位 。 外 科 手 术 治 疗 成 功 的 关键 在 于 
于 病灶 的 准确 定位 ,在 手术 前 进行 PET 或 SPECT 检查 就 
是 为 了 确定 手术 的 范围 。 脑 电 图 尤其 是 24 小 时 动态 脑 电 
图 有 时 难以 准确 定位 ,在 有 sete 测 到 着 病 发 作 
i 是 问题 ;CT、MRI 定位 主要 反映 的 是 i 脑 的 

上 E 变 化 ,对 于 仅 洗 天 功能 起 代 轩 没 于 而 cient 

如 往往 | 常 ;而 PET 及 SPECT 
显 的 优越 性 。 男 外 ,对 于 复杂 部 分 性 发 作 的 着 靖 灶 的 
CT、MRI 都 不 及 PET 或 SPECT。PET 及 SPECT 对 
灶 定 位 较为 准确 ,与 颅 内 EEG 吻合 率 较 高 。 结 合 EEG, 综 


































在 这 方面 





合 应 用 MRI、MRS、PET 等 手段 可 以 提高 首 痢 特别 是 闫 固 
性 首 痢 敏 痢 灶 切 除 术 前 定位 诊断 的 准确 率 。 
(三 ) 脑 磁 图 检查 “神经 元 膜 的 离子 流动 不 仅 产 生 电 








场 ,还 产生 磁场 ,形成 脑 磁 图 (MEG)。 脑 磁 图 是 测量 颅 外 
爸 场 的 方法 。 大 量 研 究 结果 表明 ,对 瘦 病 起 源 的 成 功 模拟 
在 于 脑 电 图 和 脑 磁 图 各 自 优 势 的 互补 .联合 ;但 MEG 描记 
要求 在 较 乱 时 间 内 完成 ,因为 患者 必须 安静 地 钉 四 或 华 在 
社 红 腊 下 保持 不 动 ,不 能 像 脑 电 描记 那样 可 以 长 时 间 上 监测; 











另外 ,信号 大 小 严重 影响 MEG 的 描记 结果 .为 此 采取 的 屏 
项 措施 与 仪器 价格 昂贵 等 原因 .大 大 限制 了 其 使 用 。 

(四 ) 其 他 实验 室 检 查 

1. 催乳 素 (PRL) ， 冲 冯 发作, 特别 在 强直 阵 挛 发 作 后 ， 
血清 PRL 的 水 平 明 在 发 作 后 20 一 30 分 钟 达到 高 
上 峰 , 随 后 1 小 时 内 逐渐 降低 回 到 基线 。 另 外 ,垂体 病变 、 药 
物 使 用 . 外伤. 中毒 等 都 可 能 影响 PRL 水 平 , 须 注意 假 
明 性 。 

2. 神经 元 特异 性 烯 醇化 酶 (NSE) ”NSE 特异 定位 于 
神经 元 和 神经 内 分 泌 细 胞 ,主要 参与 糖 醉 解 .在 神经 元 坏死 
或 损伤 时 进入 脑 状 液 和 血液 。 在 瘦 桨 发 作 后 NSE 明显 
升 高 。 











四 、 竣 病 的 诊断 与 鉴别 诊 疡 


冶 痫 的 诊断 对 临床 表现 典型 者 来 说 并 不 困难 ;但 发 作 
表现 复杂 或 不 典型 者 ,确定 诊断 也 非 易 事 。 冶 闯 的 诊断 方 


法 和 其 他 疾病 一 样 ,通过 病史 、 体 格 检查 与 神经 系统 检查 、 
实验 室 检 查 等 方面 收集 资料 ,进行 综合 分 析 。 冶 痛 诊 断 的 





否 为 癫痫 ,是 何 种 发 作 类 型 或 综合 征 , 以 及 何 
种 病因 导致 的 癫 首 。 
(一 ) 交 痫 的 诊断 步骤 ”确定 癫痫 的 诊断 ,主要 依靠 临 
床 表现 . 脑 电 图 波形 和 AEDs 的 效应 。 对 一 位 患者 来 说 , 初 
步 的 诊断 并 非 要 求 三 项 条 件 必 备 ,但 在 诊断 过 程 中 ,对 不 同 
的 患者 ,三 者 都 是 重要 的 。 尤 其 是 最 后 诊断 的 确立 ,对 多 数 
患者 来 说 ,三 项 条 件 都 是 必 不 可 少 的 。 
1. 病史 采集 与 体检 ” 妆 冯 患者 就 诊 时 均 在 发 作 以 后 
而 且 体 检 大 多 数 无 异常 所 见 。 因 此 病史 是 十 分 重要 的 。 由 
于 患者 发 作 时 多 数 有 意识 障碍 ,所 以 叙述 不 清 发 作 中 的 情 
况 , 甚 至 根本 不 知道 自己 有 发 作 ( 如 夜间 人 睡 中 的 发 作 ) 。 
所 以 必须 详细 询问 患者 的 亲属 或 目击 其 发 作 的 人 , 常 震 要 
很 长 时 间或 多 次 重复 了 解 患 者 包括 详细 的 发 作 中 及 发 作 后 
的 表现 .有 否 先 兆 ,发 作 次 数 及 时 间 , 发 作 有 什么 诱因 与 生 
型 亚 化 ,如 月 经 和 睡 卜 的 关系 如 何 , 患 者 智力 ` 生 活 能 力 及 
社会 适应 性 如 何 . 趾 性 格 有 人 二 消 往 和 
> 业 培 训 . 豆 E 
原因 而 不 能 提供 充分 .详尽 、 : 乞 
者 的 发 病情 况 描述 错误 ， 最 终 导 致 临床 医师 
作 与 非 痢 性 发 作 相 混 请。 因此 ,对 初诊 断 为 丫 
咱 带 录像 的 脑 电 图 作 较 长 时 程 的 VEEG 就 
对 病史 收集 应 
旦 , 患 洛 的 发 作 常 
常 有 很 大 变异 科 医 
都 应 反复 地 询问 | 患者 及 其 家 必 发 作 的 描述 述 ， 以 便 本 断 地 
修 让 诊断 。 由 于 移动 电话 的 普及 ,要 3 
用 其 携带 的 摄影 功能 记录 其 发 作 和 情况 ， 9 
不 类 为 简 使 有效 的 方法 . 还 应 了 了 解 过 去 } 
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脑 外 伤 史 , 母 亲 在 怀孕 期 间 及 围 生 期 有 和 否 异 常 .以 及 患者 的 
习惯 .工作 ,营养 状态 等 。 家 族 史 也 同样 重要 ,父母 亲 双 方 
有 否 瘾 痛 或 其 他 遗传 病史 。 对 上 述 细节 的 询问 有 助 于 临床 
医师 进一步 判断 引起 闻 病 发 作 的 可 能 病因 。 临 床 体检 人 除 可 
发 现 有 无 神经 系统 阳性 体征 外 :还 须 注意 患者 的 智能 情况 、 
心脏 情况 .皮肤 和 皮下 结 节 、 有 无 畸形 、 有 无 运动 与 协调 功 
能 障碍 等 。 必 须 强调 闻 冯 是 临床 诊断 ,如 实验 室 报 告 与 观 
察 到 的 临床 现象 不 符 , 则 以 后 者 为 主 。 

2. AEDs 治疗 反应 AEDs 的 治疗 效应 是 冶 痛 最 后 诊 
断 的 一 项 根据 。 当 然 ,不 能 认为 一 次 药物 治疗 效果 不 好 就 
否定 多 痛 的 诊断 。 因 为 选 药 不 当 、 药 物 剂量 不 足 、 le 
以 及 患者 对 药物 敏感 性 的 差异 等 均 可 影响 疗效 。 经 验证 
明 , 正 确 的 药物 治疗 可 使 90% 以 上 的 患者 获得 满意 的 
效果 。 

(二 ) 鉴别 诊断 判断 某 种 发 作 性 疾病 是 否 为 瘦 痢 ， 
这 是 诊断 中 的 重要 问题 ,临床 上 要 鉴别 患者 出 现 的 发 作 




















性 事件 是 否 为 瘦 痛 ,应 注意 与 以 下 疾病 相 鉴 别 ( 表 23-8- 





荔 。 
表 23-8-2 ” 闻 病 的 鉴别 诊断 


1. 脑 氧 利用 率 下 降 蚂 虐 肢体 周期 运动 综合 征 
青紫 型 屏 气 发 作 ,与 精神 障碍 有 关 的 发 作 
反射 性 缺 氧 发 作 假 性 窜 痢 发 作 


ol 


时 社 所 的 闫 痛 发 作 
过 度 换 气 综合 征 
售 各 发 作 综合 征 


心律 失常 
. 偏 头 痛 
. TIA. 包括 一 过 性 全 面 进 忘 症 
低 血糖 
低 血 钙 
. 睡眠 障碍 
夜间 恺 怖 
梦游 
梦话 
梦 诬 
睡眠 呼吸 暂停 
发 作 性 册 能 力 障 碍 
发 作 性 唾 病 
磨牙 病 
夜间 遗尿 
良性 婴儿 睡眠 革 阵 挛 8. 胃 


ww 


= 
人 





五 、 癖 痛 的 治疗 






舌 药 物 治 疗 和 手术 治疗 . 生 酮 饮 
数 术 等 输 有 动 治疗 手段 . 除 少 数 患 背 外 ( 详 网 
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下 述 ) ,大 多 数 患 者 均 需 要 长 期 使 用 AEDs 治疗 。 患 者 对 战 
胜 疾病 的 信心 .积极 乐观 的 情绪 ,以 及 有 规律 的 工作 .学习 
和 生活 、 周 围 和 社会 的 理解 ,支持 与 关心 ,都 是 使 治疗 取得 
成 功 的 重要 条 件 。 此 外 ,适当 的 体育 锻炼 ,避免 烟 酒 等 刺激 
物 ,不 从 事 高 空 或 水 上 作业 以 及 驾驶 ,不 在 高 速 转动 的 机 器 
旁 等 工作 ,以 免 发 生 和 危险 。 除 脑 部 本 身 已 有 病 损 者 外 ,未 给 
予 及 时 治疗 .或 未 按照 发 作 类 型 选用 药物 ,或 药物 选择 虽然 
恰当 但 剂量 不 足 , 服 药 不 规则 或 经 常 更 换 药 物 , 或 过 早 地 停 
用 药物 或 减 量 等 .常常 是 发 作 控制 不 佳 的 主要 原因 , 均 应 设 
法 避免 及 纠正 。 
AEDs 治疗 的 日 标 是 :@O 尽 可 能 地 控制 发 作 ;@ 改 善 疯 
痫 预后 ; 信 最 大 限度 地 减少 使 用 AEDs 而 产生 的 不 良 反应 ; 
昌 提 高 患者 的 生活 质量 。 
(一 ) 发 作 时 的 处 理 
1. 全 身 性 强直 - 阵 这 发 作对 全 身 性 强直 - 阵 挛 发 作 的 
患者 ,注意 防止 跌 伤 和 碰 伤 。 应 立即 使 患者 侧 卧 , 尽 是 让 唾 
液 和 呕吐 物流 出 口外 ,不 致 吸入 气 道 。 在 患者 张口 时 ,可 将 
折 其 成 条 状 的 小 毛巾 或 手帕 等 塞 和 人 其 上 下 白 具 之 间 , 以 免 
在 部 咬 伤 。 衣 领 及 裤 带 应 该 放松 。 抽 搞 时 不 可 用 力 按压 患 
者 的 肢体 .以 免 造成 骨折 。 发 作 大 者 能 在 几 分 钟 内 中 止 , 不 
必 采 取 特 殊 的 治疗 措施 。 亦 不 要 采取 所 谓 “ 拘 人 中 ”的 方 
| 法 ,因为 此 举 不 仅 不 能 中 止 发 作 , 还 可 能 对 患者 造成 新 的 伤 
害 。 对 自动 症 发 作 的 患者 ,在 发 作 时 应 防止 其 白 伤 . 伤 人 或 
毁 物 。 
2. 冯 病 持续 状态 ”是 一 种 严重 而 紧急 的 情况 ,必须 设 
时 间 内 使 其 中 止 , 并 保持 34 一 48 小 时 不 再 复发 。 
7 保持 气 Ls。 在 积极 治疗 病因 的 同时 ， 
造 用 以 下 药物 之 一 作 静 脉 注射 ( 均 为 成 人 剂量 ) 。 这 些 药物 
对 呼吸 循环 功能 部 有 不 同 程度 的 抑制 ,使 用 时 必须 严 密 
41) 地 西洋 :10mg, 于 5 一 10 分 钟 内 和 蓄 脉 注射 ,由 于 其 
分 布 快 . 血 浓 度 很 快 下 降 , 故 作用 持续 时 间 较 短 .可 以 每 隔 
世人 20 分 钟 重复 应 用 ,总 最 本 超过 100 一 200mg。 地 西洋 
证 对 偶 可 产生 呼吸 抑制 -呼吸道 分 泌 物 大 量 增 加 或 眉 庄 降 
低 。 应 注意 观察 并 及 时 采取 相应 措施 。 
(2) 茶 妥 英 钢 :文献 报道 , 因 地 西 洋 作用 时 间 较 短 . 故 
在 静 注 地 西洋 后 应 给 予 作用 绞 持 久 的 药物 ,一 般 用 茶 妥 英 
钠 0.5 一 1.0g 静脉 注射 ,目标 总 晤 至 少 13mg/kg 其 至 
18mg, kg, 每 分 钟 注 射 不 超过 50mg。 有 心律 不 齐 , 低 血压 
利 闹 功能 损害 者 应 ; 茶 妥 英 钢 对 局 部 刺激 明显 。 
(3 纪 稍 是 洋 :1=3mg 萝 脉 注射 :但 此 药 对 心脏 . 呼 
瞬 的 抑制 作用 均 绞 地 西洋 为 阐 。 
0) 记 戊 酸 负 :入 脉 注射 :5 一 15mgAkg 推广 ,1 次 注射 
以 3 分 推 守 和 企 天 可 以 重复 2 次， 亦 可 和 哀 脉 维持 。 
i. omg (kg* h). 
(7 蜡 成 巴 比 妥 35035075g. 洲 于 注射 用水 190ml 内 


绿 慢 询 证 但 湛江 痢 的 理 吸 ,心律 、 身 压 太 发 年 悄 竟 控制 六 
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射 速度 ,如 出 现 呼吸 抑制 现象 时 应 立即 停止 用 药 。 但 目前 





国内 无 此 药物 。 ee 
(6) 咪 达 唑 仑 : 先 给 予 0. 1mg/kg 廊 脉 注射 后 给 予 
0. 1mg/Ckg，b) 静 脉 持续 滴 注 ,如 疝 痫 再 发 作 , 加 用 咪 达 只 


仑 0.lmgy/kg 静脉 注射 并 以 0. 05mg/(kg hb) 幅度 加 生 , 直 
到 惊 厂 控制 ,如 果 给 药剂 量 达 0. 6mg/(kg* h) 时 , 疯 靖 未 
控制 考虑 无 效 ,不 再 加 大 用 药剂 量 。 如 持续 24 小 时 无 竟 痛 
发 作 , 应 逐渐 减 量 ,每 12 小 时 以 0.05 一 0. 1mg/(kg， hh) 减 
量 直 至 停 用 。 静 脉 注 射 后 ,有 15% 趾 者 可 发 生 呼 吸 抑制 。 
特别 当 与 鸦片 类 镇 痛 剂 合用 时 ,可 发 生 呼 吸 抑制 停止 ,部 
分 患者 可 因 缺 氧 性 脑病 而 死亡 。 

少数 患者 如 仍 难以 控制 , 则 可 应 用 利多 卡 因 其 至 全 身 
麻 醇 。 在 发 作 基 本 被 控制 后 ,根据 患者 的 意识 状态 采用 口 
服 或 名 饲 给 间歇 期 的 药物 剂 王 。 

反复 的 全 身 强直 - 阵 挛 发 作 会 引起 脑 水 肿 ,后 者 又 能 促 
使 癫 阐发 作 , 可 静脉 注射 20 凶 甘露 醇 等 以 消除 脑 水 肿 。 还 
应 注意 维持 患者 的 呼吸 道 畅通 ,防止 缺 氧 ,必要 时 作 气 管 切 
开 并 人 工 辅助 呼吸 。 还 应 保持 循环 系统 的 功能 ,预防 和 治 
疗 各 种 并 发 症 ,如 使 用 抗生素 治疗 继 发 感染 等 。 

(二 ) 发 作 间 歇 期 的 AEDs 应 用 

1，AEDs 的 应 用 必须 遵循 下 列 原则 

(1) 有 2 次 非 激发 性 发 作 以 上 开始 用 药 。 

(2) 单 药 ,小 剂量 开始 ,逐步 达到 有 效 浓度 。 

(3) 服药 后 不 应 随意 更 换 或 停 药 , 换 药 应 逐步 进行 ;有 
良好 控制 并 持续 3 一 5 年 没有 发 作者 方 可 考虑 逐步 撤 减 药 
物 直至 停 药 。 

(4) 药物 选择 必须 根据 发 作 类 型 或 辣 痛 综合 征 而 异 ， 
药物 选择 不 当 不 仅 不 能 控制 疯 病 .有 时 反 能 加 出 发 作 , 如 卡 
马 西 平 用 于 肌 阵 迹 发 作 。 

(5) 合并 用 药 应 当选 用 作用 机 制 不 同 的 药物 。 

(6) 不 选用 有 相同 副作用 的 药物 。 

(7) 不 选用 同一 类 型 的 药物 ,如 扑 痢 陋 和 茶 巴 比 妥 .再 
戊 琶 钠 与 丙戌 酸 饼 以 及 疗 痫 安 等 

(8) 合并 用 药 以 二 药 联合 为 宜 , 除 某 些 状态 如 换 药 外 ， 
不 要 同时 使 用 三 种 以 上 药物 。 

2. 疗 病 的 治疗 流程 (图 23-8-1) 


单一 药物 治疗 
控制 发 作 不 能 控制 发 作 


两 种 或 多 种 药物 治疗 

























[控制 发 作 ] 。 [未 能 摊 制 发 作 
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A 少数 可 控制 ”| | 外 科 治 疗 
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3. AEDs 选择 ”国际 抗 冯 病 联盟 推荐 的 用 药方 案 和 国 。” 物 总 浓度 ,是 间接 了 解 药物 是 否 达到 治疗 范围 的 方法 。 








内 常用 的 AEDs 选择 ( 表 23-8-3 一 表 23-8-5)。 但 肝 、 肾 功能 差 的 患者 可 能 与 蛋白 结合 的 这 部 分 药物 异 
4，AEDs 的 血清 浓度 测定 “AEDS 的 血清 浓度 测定 有 ”” 常 减少 而 “游离 "药物 浓度 相对 为 高 。 在 血 浓度 很 低 的 情 





助 于 调整 剂量 和 了 解 患者 是 否 按 要 求 服药 。 所 有 药物 均 。 况 下 就 能 出 现 毒 性 反应 。 偶 尔 也 可 发 生 相 反 的 情况 , 血 
与 血清 蛋白 结合 .但 比例 不 同 .起 抗 交 痛 作用 的 是 不 与 组 。 ”浓度 已 经 很 高 ,患者 却 依然 发 作 如 旧 . 连 药物 的 “生理 性 ” 
自 结 合 的 这 部 分 “游离 "药物 。 常 规 测定 的 血 药 浓度 为 药 。 不 良 反 应 也 不 出 现 。 


表 23-8-3 国际 抗 六 痛 联 盟 推荐 的 用 药方 案 





























类 型 一 线 药 物 二 线 药物 
仅 有 全 身 性 发 作 两 戊 酸 托 吡 酯 、 拉 莫 三 嗪 
青少年 肌 阵 这 发 作 丙 戊 琶 托 吡 酷 、 拉 英 三 嗪 
失 神 发 作 乙 政 胺 、 丙 戊 酸 托 吡 酯 . 拉 莫 三 嗪 
LGS 托 吡 酯 , 非 氨 脂 、 拉 莫 三 唆 葵 二 氨 草 类 \ 丙 戊 酸 、 授 已 烯 酸 、 唑 尼 沙 胺 、 葵 巴 比 妥 
West 综合 征 激素 ,两 戊 酸 、 氨 已 燃 酸 托 吡 酯 . 拉 莫 三 嗪 、 唑 尼 沙 胺 , 葵 二 氮 草 类 、 维 生 素 Bi 
部 分 性 发 作 卡 马 西平 拉 莫 三 嗪 、 奥 卡 西 平 , 葵 妥 类 、 托 吡 酯 \ 丙 戊 酸 
以 部 分 性 发 作 起 病 继 发 全 卡 马 西平 拉 莫 三 唆 、 奥 卡 西 平 . 妥 泰 
肌 阵 窑 发 作 再 戊 酸 、 乙 琥 胺 拉 英 三 嗪 、 托 吡 酯 
表 23-8-4 根据 发 作 类 型 的 选 药 原则 
发 作 类 型 一 线 药物 二 线 药物 可 考虑 的 药物 可 能 加 重 发 作 的 药物 
强直 阵 挛 发 作 “再 成 酸 左 乙 拉 西 坦 、 托 莱 妥 英 钠 . 茶 巴 比 妥 。 “一 
吡 酯 
失 神 发 作 两 戊 酸 、 拉 英 三 哄 托 吡 酯 2 卡 马 西 平 , 奥 卡 西 平 、. 葵 
巴 比 妥 .加 巴 喷 丁 
肌 阵 挛 发 作 两 戊 酸 、 托 吡 酯 左 乙 拉 西 坦 、 气 硝 一 卡 马 西 平 、 奥 卡 西 平 、 菜 
西洋 . 拉 划 三 唆 妥 英 钠 
强直 发 作 再 戊 酸 左 乙 拉 西 坦 . 氨 硝 ” 茶 妥 英 钠 、 葵 巴 比 妥 卡 马 西平 . 奥 卡 西平 
西洋 、 拉 莫 三 唆 、 
托 吡 醒 
失 张 力 发 作 两 戊 酸 、 拉 英 三 哄 左 乙 拉 西 坦 、 托 此 ” 茶 巴 比 妥 下 马 三平、 身 卡 西平 
耳 、 握 硝 西 洋 
部 分 性 发 作 ( 伴 次 戊 酸 奥 卡 西 “ 左 乙 拉 西 王 、 加 巴 。 业 受 英 钠 、 荣 巴 比 受 
或 不 伴 全 身 发 平 , 拉 庙 三 唆 哎 本 、 托 吡 栈 、 叶 
作 ) 尼 沙 胺 
表 23-8-5 ”根据 疯 闯 综合 征 的 选 药 原则 
综合 征 一 线 药物 二 线 药 物 可 考虑 的 药物 。 ”可 能 加 重 发 作 的 药物 
儿童 失 神 疗 痢 再 戊 酸 、 拉 黄 三 吹 左 乙 拉 西 握 .托尼 酯 3 卡 马 西平 . 奥 卡 西平 
青少年 失 神 癫痫 丙戌 酸 , 拉 葛 三 唆 左 乙 拉 西 地 、 托 吡 琵 二 卡 马 西平 、 奥 卡 西 平 、 
茶 妥 英 钠 


青少年 肌 阵 挛 冲 痛 “两 戊 酸 、 拉 黄 三 嗪 左 乙 拉 西 地 .托尼 篆 . - 蘑 妥 英 销 、 卡 马 西 平 、 
气 硝 西洋 

仅 有 全 面 强 下 阵 牵 ”两 皮 酸 . 卡 马 西平 ` 托 “ 左 乙 拉 西 坦 \ 间 上 西平 ”所 硝 西 洋 、 著 邓 

发 作 的 盖 痛 吡 酯 . 拉 莫 三 唆 上 
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PP 二 线 药物 二 线 药物 可 考虑 的 药物 ” 可 能 加 重 发 作 的 药物 
部 分 性 壮 病 
症状 性 丙 戊 酸 , 卡 马 西平 左 乙 拉 西 坦 、 加 巴 喷 丁 ” 莱 巴 比 受 
隐 源 性 托 此 琵 、 拉 莫 三 唆 、 奥 “ 茶 妥 英 钠 
卡 西 平 

卡 马 西平 . 奥 卡 西平 
婴儿 痉 这 类 因 醇 氮 硝 西洋 . 丙 戊 酸 E 马 西平 、 中 西平 
Lennox-Gastaut 综 。 ” 丙 戊 酸 、 托 吡 酯 、 拉 费 ” 左 乙 拉 西 坦 、 氮 硝 西 洋 上 马 西平 . 奥 卡 西平 
合 征 三 唆 
伴 中 央 矣 区 琼 波 的 。 丙 戊 酸 、 卡 马 西 平 . 拉 。 左 乙 拉 西 坦 . 托 吡 栈 
儿童 良性 疯 冯 莫 三 唆 、 奥 卡 西 平 
伴 枕 部 爆发 活动 的 ”再 成 酸 , 卡 马 西平 . 拉 ，” 左 乙 拉 西 坦 . 托 吡 本 
儿童 良性 冶 病 英 三 唉 . 奥 卡 西平 
儿童 期 严重 肌 阵 率 ” 丙 友 酸 .托尼 栈 . 气 硝 “友之 忆 丙 卡 马 西平 奥 卡 西平 
多 病 西洋 
慢 波 睡 眼中 持续 束 - ”再 成 酸 .类 固 樟 , 拉 划 左 乙 拉 西 坦 . 托 吡 酯 卡 马 西平 , 奥 卡 西平 
慢 波 三 晓 、 氧 硝 西洋 
Landau-Kleffner 综 。 两 戊 酸 、 类 固 醇 , 拉 费 。 左 乙 拉 西 坦 . 托 吡 本 卡 马 西平 奥 卡 西平 
合 征 ( 获 得 性 疯 痛 失 “三 
语 ) 
肌 阵 窑 站 立 不 能 两 友 酸 . 托 吡 栈 、 氨 硝 ， 左 乙 拉 西 坦 , 拉 茧 三 唆 卡 马 西平 , 奥 卡 西平 
癫 痢 西洋 
a 


5, 新 型 抗 冶 病 药 


entin,GBP) , 左 乙 拉 西 坦 (levetiracetam, LEV) 和 了 哈尼 沙 腕 
ytder2NS 沁 在 国内 上 市 ,为 帮助 临床 医师 合理 规 y 

这 些 AEDs， a en 种 击 和 碟 识 以 疯 
,中华 医 学 3 


范 使 用 


及 国内 专家 的 经 验 





与 症状 性 前 
炸 爹 面 





用 ( 表 23-8.7)。 在 特 


弓 组 织 有 关 专 家 于 2010 年 
家 其 识 /。 结 果 如 下 :总 体 治 ; 
刷 分 性 普 病 首选 单 & 
划 几 的 一 线 药 物 且 唯一 的 首 选 药物 ( 去 
钙 状 必 部 分 性 屯 痢 的 初始 药物 首选 
发 性 全 面 性 站 


近 数 十 年 已 有 10 余 种 新 药 上 市 ， 
部 分 如 托 吡 酯 (topiramate,TPM) \ 拉 黄 三 暴 (lamotrigine. 
LTG)、 奥 卡 西 平 《oxcarbazepine, OXC) .加 巴 晓 丁 ( gabap- 









为 长 马 西 平 与 外 发 西 
药物 治疗 中 . 丙 戊 酸 as 1 






分 性 发 作 





作风 as 
3-8-6) 


是 与 其 他 药物 联合 治疗 的 首选 药物 ( 表 23-8-8)。 
4 药物 治疗 中 , 卡 马 西平 ( 奥 卡 西 平 ) 十 托 吡 酯 , 卡 
马 西平 ( 奥 卡 西平 ) 十 左 乙 拉 西 坦 、 
两 成 酸 、 丙 成 酸 十 拉 莫 三 唆 等 是 常用 配伍 ( 表 23-8-9)。 拉 
索 为 健康 育龄 期 妇女 特 发 性 全 面 性 疗 病 与 症状 性 部 分 


分 性 癫 病 的 到 





性 全 耐性 发 作 的 首选 






有 乙肝 的 癫 首 ! 
先 fis a Eh 


症状 性 部 


上 E 马 西平 (与 卡 西 平 ) 十 








站 病 的 首选 药物 ( 表 23-8-10); 伴 抑郁 的 瘦 阐 患者 , 特 发 
药物 为 丙 戊 酸 与 拉 黄 三 唆 , 继 发 性 部 
物 为 拉 贡 三 唆 , 奥 长 西平 与 卡 马 西平 : 伴 









蔬 者 ,无 论 用 功能 是 杏 正常 , 特 发 性 全 面 性 发 


正 ? 党 a 


表 23-8-6 ” 特 发 性 全 面 性 竟 病 的 初始 与 第 二 种 药物 治疗 选择 

















全 身 强直 阵 挛 失 神 肌 阵 挛 
首选 i 首选 we 首选 » 
(%) 的 人 (%) 入 
初始 药物 雁 友 酸 内 成 融 西 成 酸 历 戊 酸 克成 酸 丙 戊 酸 
(93. 9) Ei 093. 9) (83.7) 








第 八 章 ”发 作 性 疾病 






































全 身 强直 阵 挛 失 神 肌 阵 挛 
首选 ey 首选 首选 
(%) » (%) 二 (%) 让 
两 成 酸 失败 后 拉 英 三 嗪 拉 喘 三 唆 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 哄 左 乙 拉 西 坦 
(85.1) 托 吡 栈 (60. 4) 
左 乙 拉 西 坦 
拉 莫 三 哄 失 败 后 丙 戊 酸 两 戊 酸 丙 戊 酸 两 成 酸 两 成 酸 丙 戊 酸 
(89. 6) 托 吡 酯 (93. 8) (85. 4) 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 
托 吡 酯 失败 后 丙 戊 酸 两 戊 酸 丙 戊 酸 丙 戊 酸 丙 戊 酸 再 戊 酸 
(89. 6) 拉 英 三 嗪 (93.9) (89. 8) (87. 8) 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 拉 莫 三 哄 
(67. 3) 
表 23-8-7 ”症状 性 部 分 性 疯 痛 的 初始 与 第 二 种 药物 治疗 选择 
简单 部 分 性 发 作 复杂 部 分 性 发 作 继 发 性 全 面 性 发 作 
首选 首选 首选 
(%) - (%) 全 (9%) 站 
初始 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 长 马 西平 
(89. 8) 奥 卡 西平 (93.9) 奥 卡 西平 (87. 8) 奥 卡 西平 
奥 卡 西 平 拉 莫 三 嗪 奥 卡 西平 拉 莫 三 嗪 奥 卡 西 平 拉 贡 三 哄 
(67. 3) 托 吡 酷 (72. 9) 托 吡 酯 (64. 6) 托 吡 酶 
左 乙 拉 西 坦 左 乙 拉 西 坦 ” 拉 莫 三 嗪 左 乙 拉 西 坦 
(50. 0) 两 戊 酸 
卡 马 西平 失败 后 拉 莫 三 哄 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 哄 拉 莫 三 哄 拉 莫 三 唆 
(64. 6) 奥 卡 西平 (63. 8) 托 吡 酶 (63.0) 托 吡 酯 
奥 卡 西平 托 吡 酯 奥 卡 西平 奥 卡 西平 
(58.7) 左 乙 拉 西 坦 左 乙 拉 西 坦 左 乙 拉 西 坦 
再 成 酸 两 戊 酸 
拉 莫 三 唆 失 败 后 奥 卡 西平 奥 卡 西平 奥 卡 西平 奥 卡 西平 奥 卡 西平 奥 卡 西平 
(83. 3) 卡 马 西平 (81.3) 民 马 西平 (79. 2) 卡 马 西平 
卡 马 西平 托尼 陛 卡 马 西平 抵 紫 暑 卡 马 西 平 托尼 酯 
(66.7) 左 乙 拉 凸 出 (76.6) 左 乙 拉 西 地 (70. 8) 左 乙 拉 西 出 
后 成 酸 
奥 卡 西平 失败 后 拉 黄 三 暴 拉 英 三 软 拉 疯 三 唆 拉 莫 三 噬 拉 莫 三 唆 习 划 三 峻 
(57.4) 托 吡 及 (59. 6) 托 紫 醒 (63. 8) 呈请 
左 乙 拉 西 坦 左 乙 拉 西 地 托 此 酯 左 乙 搁 西 地 
(51.0) 琴 戊 酸 
菜 受 英 钠 失败 后 发 马上 是 平 上 马丁 于 上 与 西平 长 马 西平 于 马 西 平 村 芭 凸 平 
(66.7) 奥 卡 西平 (70. 8) 器 卡 西 平 (63. 8) 拉 贡 二 吹 
身长 西平 拉 蜗 三 昧 欠 长 是 平 拉 竟 三 暴 拉克 三 哄 喘 卡 此 于 
[i 托尼 挟 (76.6) 托 紫 栈 (8 托尼 陛 
左 乙 拉 西 担 拉 商 : 唆 在 乙 拉 西 坦 中 民 西 平 了 梢 成 配 
让 成 酸 


(G1.7) 


(02.5) 


碟 乙 拉丁 则 
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续 表 
简单 部 分 性 发 作 复杂 部 分 性 发 作 继 发 性 全 面 性 发 作 
首先 首先 a 首选 一 线 
一 线 约 (%) 
(%) (%) 0 -一 
托 吡 酯 失败 后 上 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 
(68. 8) 奥 卡 西平 (76. 6) 奥 卡 西平 C0 所 奖 三 叶 
奥 卡 西平 。 拉 葛 三 哄 奥 卡 西平 拉 英 三 唉 拉 英 三 唉 ee 
(68. 1) 左 乙 拉 西 坦 (74. 5) 左 乙 拉 西 坦 《59.6) 让 区 近亲 直 
拉 黄 三 哄 拉 葛 三 哄 奥 卡 西平 丙 戊 酸 
(59. 6) (55. 3) (68. 1) | 
再 友 酸 失败 后 卡 马 西平 。 卡 马 西 平 。 。 卡 马 西 平 。 。 卡 马 西平 。 。 卡 马 西平 0 
(72.9) 奥 卡 西平 (83. 0) 奥 卡 西平 《77. 1) 
奥 卡 西 平 拉 莫 三 唆 奥 卡 西平 拉 莫 三 唆 奥 卡 西平 入 区 三 隐 
(71.7) 托 吡 酯 (80. 4) 托 吡 酯 (71.7) 托 吡 本 
拉 英 三 只 左 乙 拉 西 坦 。 拉 莫 三 唆 左 乙 拉 西 坦 。 拉 莫 三 唆 左 乙 拉 西 坦 
(57. 4) 55 (56. 5) 
加 巴 喷 丁 失 败 后 身 卡 西平 。 。 奥 卡 西平 。 卡 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 a 
(76. 1) 长 马 西平 (78.7) 奥 卡 西平 (74.5) 拉 莫 三 哄 
卡 马 西 平 拉 英 三 唆 奥 卡 西平 拉 莫 三 唆 拉 英 三 唆 要 下 网 
《74. 5) 托 吡 酮 (82. 2) 左 乙 拉 西 坦 。” (69. 6) 托 此 酯 
拉 莫 三 唆 左 乙 拉 西 地 拉 喝 三 唆 托 吡 栈 奥 卡 西平 左 乙 拉 西 坦 
(65. 2) (63. 1) (68. 9) 两 戊 酸 
左 乙 拉 西 坦 失败 后 。 ” 卡 马 西 平 发 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 奥 卡 西 平 奥 卡 西 于 
(70. 8) 奥 卡 西平 (79. 2) 奥 卡 西平 (74. 5) 长 马 西平 
奥 卡 西平 拉 莫 三 哄 奥 卡 西平 拉 葛 三 唆 卡 马 西平 拉 划 三 踪 
(67. 1) 托 吡 酯 (74.5) 托 吡 酯 (70. 8) 托 吡 酷 
立 英 三 暴 拉 莫 三 唆 拉 莫 三 嗪 
(61.7) (61.7) (66. 0) 


i 
表 23-8-8 ” 特 发 性 全 面 性 疗 病 的 联合 用 药 
































联合 药物 全 身 强直 阵 挛 发 作 失 神 肌 阵 挛 

拉 葛 三 哄 丙 成 酸 于 成 酸 具 戊 酸 

左 乙 拉 西 坦 丙戌 酸 认 戊 酸 丙 戊 酸 

托 吡 晓 机 戊 琶 玉成 殴 丙戌 酸 
内 成 酸 拉 划 三 嗪 拉 英 三 哄 = 

表 23-8-9 ”症状 性 部 分 性 冶 病 的 联合 用 药 
联合 药物 简单 部 分 性 发 作 | 复杂 部 分 性 发 作 部 分 继 发 全 面 性 发 作 
革 蕊 凸 平 托尼 酯 托 屁 酷 托 吡 酯 
左 乙 接 西 坦 两 成 酸 
左 乙 拉 西 坦 
加 马路 本 灸 卡 西平 奥 下 西平 奥 卡 西平 
上 与 西平 FE 马 西 平 
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续 表 
联合 药物 简单 部 分 性 发 作 复杂 部 分 性 发 作 部 分 继 发 全 面 性 发 作 
拉 莫 三 嗪 两 戊 酸 丙 戊 酸 丙 戊 酸 
托 吡 本 托 吡 酯 托 吡 栈 
左 乙 拉 西 坦 卡 马 西平 卡 马 西平 求 马 西平 
奥 卡 西平 奥 卡 西平 身 卡 西 下 
拉 英 三 唆 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 嗪 
托 吡 酯 
奥 卡 西平 托 吡 酯 左 乙 拉 西 坦 两 成 酸 
蘑 巴 比 妥 = = 
莱 受 英 钠 a 托 吡 栈 托 吡 栈 
托 吡 酯 卡 马 西平 卡 马 西平 马 西平 
奥 卡 西平 拉 莫 三 嗪 
奥 卡 西平 
两 戊 酸 拉 莫 三 暴 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 唆 
长 马 西平 卡 马 西平 卡 马 西平 
奥 卡 西 平 奥 卡 西平 
表 23-8-10 ”特殊 人 群 的 AEDs 治疗 
全 面 性 发 作 部 分 性 发 作 
首选 (%) 一 线 首选 (%) 一 线 
健康 育龄 期 妇女 拉 莫 三 哄 拉 莫 三 嗪 拉 黄 三 嗪 拉 砚 三 典 
(二 左 乙 拉 西 坦 a 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 托 吡 酷 奥 卡 西平 
(50. 0) 托 吡 酯 
计划 受孕 并 哺乳 拉 莫 三 唆 拉 莫 三 唆 拉 莫 三 哄 拉 莫 三 唆 
(74.5) 左 乙 拉 西 坦 (70. 2) 左 乙 拉 西 坦 
除 交 首 外 健康 老年 人 过 加 拉 莫 三 唆 三 唆 
(68. 8) 有 
奥 卡 西平 左 乙 拉 西 坦 
(51. 1) 托 吡 本 
伴 有 其 他 系统 疾病 的 老年 = - 拉 葛 三 唆 
瘦 痛 患者 (59. 6) ; 
左 乙 拉 西 坦 只 下 西平 
(56.8) 托尼 梧 
学 龄 期 儿童 拉 英 三 暴 拉 贡 于 唆 奥 卡 西平 身上 上 是 平 
(5 2) 在 乙 接 西 坦 C7. 8) 拉 蜗 大典 
拉 贡 二 唆 左 乙 拉丁 所 
(58.7) 导 蕊 西平 





二 谍 酸 
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表 23-8-11 伴 有 共 患 病 的 AEDs 治疗 




















全 面 性 发 作 部 分 性 发 作 
首选 (%) 一 线 首选 (%) 下 
伴 折 各 两 友 酸 丙 皮 融 拉 碳 三 哮 (68. 9) er 
(78. 3) 拉 葛 三 唆 奥 卡 西平 (62. 8) 奥 卡 西平 
拉 莫 三 哄 卡 马 西平 (57. 8) 卡 马 西平 
(64.4) 再 成 酸 
伴 行为 问题 两 成 酸 两 友 酸 卡 马 西平 (62. 8) 请 玫 
C86. 0) 拉 莫 三 叶 奥 卡 西平 (56. 8) al 
拉 莫 三 哄 拉 英 三 唉 (59. 5) 拉 痰 三 唉 
(57. 8) 再 友 酸 
伴 肾 误 刘 两 成 酸 拉 莫 三 叶 拉 莫 三 哄 拉 葛 三 咯 
(54. 3) 丙 戊 酸 (50. 0) 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 
HBsAg (二 +) 托 吡 酯 托 吡 酯 奥 卡 西平 托 吡 酯 
肝 功能 (一 ) (56. 3) 左 乙 拉 西 坦 (52. 2) 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 拉 莫 三 唆 拉 莫 三 趴 
(50. 0) 奥 卡 西平 
HBsAg (+) 托尼 酯 托 吡 酯 托 吡 酯 托 吡 酯 
mn, EG (57; 区 左 乙 拉 西 坦 (57. 4) 左 乙 拉 西 坦 
[ail 左 乙 拉 西 坦 拉 英 三 唆 左 乙 拉 西 坦 拉 莫 三 唆 
| (52.8) (56. 8) 
肝病 ( 除 乙 肝 ) 托 吡 酯 托 吡 酯 托 吡 酷 托 吡 栈 
(60. 4) 左 乙 拉 西 坦 (60. 4) 左 乙 拉 西 坦 
左 乙 拉 西 坦 拉 英 三 哄 左 乙 拉 西 坦 
(55. 6) (60. 0) 
认 知 损害 儿童 拉 莫 三 嗪 拉 莫 三 唆 拉 黄 三 唆 
(65. 2) (63. 3) 奥 卡 西平 
奥 卡 西平 左 乙 拉 西 坦 
(53.1) 
认 知 损害 老年 拉 黄 三 哄 拉 葛 三 嗪 拉 莫 三 嗪 (70. 8) 
(64. 6) 左 乙 拉 西 坦 奥 卡 西平 (52. 2) 





丙 戊 酸 左 乙 拉 西 坦 (50.0) 左 乙 拉 西 坦 








(三 ) 疗 痛 的 外 科 治 疗 ”频繁 的 辣 痛 发 作 经 舰 范 
AEDs 济 疗 两 年 而 末 控 制 改作, 影响 生活 质量 且 无 器 质 性 
脑病 的 患者 ,可 进行 外 科 手 术 。 


术 前 评估 策略 很 大 程度 上 取决 于 拟 采 用 的 于 术 方 法 。 
如 果 淮 备 采用 标准 的 切除 术 ( 如 前 糯 叶 切除 术 ) 就 必须 证 
实 致 痢 区 域 位 于 切除 范围 之 内 ;对 于 个 体 化 的 新 皮质 切除 
1 术 前 评估 当 确 定 患 者 届 药 物 难 治 性 疗 病 ,在 准备 。 术 , 必 须 详细 确定 病变 区 域 和 重要 功能 区 域 ; 对 于 大 脑 六 球 
行 手术 治疗 之 前 ,必须 进行 术 前 评估 。 切除 术 , 术 前 必须 证 实 对 侧 大 脑 半球 功能 的 ;对 于 及 
首先 ,必须 确定 患者 的 证 病 类 型 以 及 是 否 能 够 通过 某 版 体 切 开 未 ， 术 前 必须 有 证 据 显 示 双 侧 半球 同时 在 在 化 痢 

种 已 划 手 术 方法 进行 治疗 :其 次 ,对 于 拟 施行 手术 的 可 能 疗 。 源 , 旦 其 发 作 类 型 定 行 脐 且 体 切 玫 术 。 
仇 形 出现 并 发 着 的 机 会 应 沪 在 术 前 作出 舍 计 .在 术 前 尽 可 再 想 的 术 前 评估 技术 应 该 是 高 度 敏 感 和 特 避 性 的 , 然 
能 能 决 好 包括 医 党 .精神 和 社会 心理 上 的 所 有 问题 ,努力 油 。 市 .迄今 为 止 还 没有 哪 - -种 技术 具有 这 种 性 能 ， 国 此 .1 前 
和 感 痢 的 手术 期 望 值 和 可 能 的 下 术 结 果 之 间 的 巴 盾 。 最 有 多 种 方法 被 用 于 术 前 评估 ， 各 种 术 前 检查 方法 可 以 袜 况 
对于 颜料 本 后 可 能 出 现 的 困难, 应 该 准备 好 相应 的 处 理性 地 分 为 非 创伤 性 的 和 创 伤 性 的 两 大 类 ( 表 23 8 12)。 在 





















措施 术 前 检查 中 ,通常 首先 应 用 韭 创伤 性 俭 在 手段。 在 韭 创伤 


2770 








结论 不 肯定 ,或 在 施行 切除 术 前 为 了 准确 确定 皮质 
功能 的 情况 下 ,考虑 应 用 创伤 性 检查 方法 (通常 指 颅 内 脑 电 











图 和 皮质 功能 描记 定位 )。 
表 23-8-12 术 前 评估 检查 方法 
非 创 伤 性 检查 创伤 性 检查 
组 织 结构 检查 组 织 结构 检查 
MRI 气 脑 造影 ( 现 已 淘汰 》 
CT 头颅 XX 线 脑室 造影 ( 现 已 淘汰 ) 
兴奋 性 检查 兴奋 性 检查 
发 作 间 期 的 发 作 期 脑 电 图 术 中 皮质 脑 电 图 
发 作 期 SPECT 和 PET 发 作 间 期 和 发 作 期 半 
创伤 性 的 颅 内 脑 电 图 
持续 描记 
发 作 间 期 和 发 作 期 MEG 
发 作 期 {MRI 
功能 缺失 检查 功能 缺失 检查 
发 作 间 期 脑 电 图 发 作 间 期 脑 电 图 
发 作 间 期 PET 
发 作 间 期 SPECT 
Wada 试验 
神经 心理 检查 
发 作 间 期 MEG 
发 作 间 期 IMRI 
MRS 
皮质 功能 检 皮质 功能 检查 
Wada 试验 术 中 电 刺 激 
{MRI 非 术 中 电 刺 激 
磁 刺 激 
PET 
MEG 





2. 手术 适应 证 与 禁忌 证 ” 据 估计 我 国 需 要 手术 治疗 
Ot 者 有 80 万 一 100 万 ,其 中 多 数 通 过 手术 治疗 可 以 
达到 消除 或 减少 癫 病 发 作 的 目的 。 随 着 现代 神经 影像 技 
术 、 间 生 组 续 椒 条 吕 估 齐 胡 村 的 下 所 世 天 的 幸 效 也 
获得 了 显著 提高 ,但 正确 掌握 手术 适应 证 是 手术 取得 满意 
疗效 的 前 提 和 保证 。 在 当代 首 痫 外 科 的 发 展 史 中 , 显 微 外 
科技 术 的 采用 使 得 手术 效果 显著 提高 ,而 更 为 重要 的 是 诊 
治 技术 的 发 展 使 得 越 来 越 多 的 患者 能 通过 外 科 手 术 获 益 。 
一 般 认 为 首 痢 患者 经 系统 AEDs 治疗 无效 ,或 出 现 严 重 的 
药物 不 良 反应 即 应 考虑 手术 治疗 。 对 于 交 痢 发 作 频 每 的 契 
儿 和 儿童 , 则 应 考虑 早期 手术 ,以 阻止 疯 痢 对 脑 发 育 的 嫁 
响 。 在 选择 病例 时 应 该 考虑 : 

(1) 药物 难 治 性 。 

(2) 功能 障 但 。 

(3) 进行 性 加 重 。 




















第 八 章 ”发 作 性 疾病 


(4) 对 生长 发 育 的 影响 。 
手术 禁忌 :活动 性 精神 病 和 智商 二 70 被 认为 是 手术 


直下 
了 


名 


3. 常用 的 手术 方法 ”常用 的 手术 方法 有 三 种 :局 部 皮 
质 切除 术 , 大 脑 半 球 切除 术 、 肝 肽 体 切 开 术 。 

各 种 主要 注 痫 外 科 手 术 方 法 绝 不 是 互相 排斥 的 ,如 部 分 
或 全 肘 孚 体 切 开 术 有 时 可 以 与 局 部 皮质 切 开 术 一 起 使 用 。 
多 处 软 脑膜 下 横 切 术 可 以 通过 切断 皮质 内 纤维 联系 而 阻 断 
源 靖 放电 活动 , 它 无 须 切 除 皮 质 , 因 而 保留 了 正常 功能 结构 。 
多 处 软 脑 膜 下 横 切 术 与 局 部 皮质 切除 术 一 样 , 术 前 都 必须 确 
定 导致 阁 痛 发 作 的 局 灶 皮 质 区 域 。 当 切除 皮质 将 会 导致 难 
ee 可 以 考虑 应 用 病灶 切除 术 ， 

只 切除 病灶 而 尽 可 能 少 切 或 不 切除 周围 的 皮质 。 

(四 ) 迷走 神经 刺激 术 (VNS) 在 难 治 性 癫 冯 病 例 中 ， 
有 部 分 患者 致 病灶 部 位 不 能 确定 ,或 者 存在 多 个 致 病灶 . 手 
术 难 以 奏效 。 近 年 来 发 现 ,刺激 性 手术 无 须 对 瘦 痫 灶 进 行 
精确 定位 ,通过 刺激 迷走 神经 即 可 使 奖 固 性 瘦 痛 的 发 作 次 
数 减少 ,对 部 分 患者 甚至 可 以 完全 控制 ,这 为 不 能 进行 手术 
切除 或 切除 术 后 复发 的 顽固 性 铭 痛 患者 开辟 了 新 的 治疗 途 
径 。 美国 食品 药物 管理 局 于 1997 年 7 月 16 日 正式 批准 
VNS 用 于 奖 固 性 冶 痛 的 治疗 。 迄 今 已 有 超过 75 个 国家 ， 
逾 50 000 例 患 者 使 用 迷走 神经 刺激 术 , 且 有 过 VNS 体验 | 
的 患者 至 今 已 达 100 000 例 。 
于 传统 的 药物 治疗 和 切除 手术 ,与 AEDs 和 手术 一 起 使 用 ， 
可 以 作为 顽固 性 疗 痫 的 一 种 辅助 疗法 。 

对 难 治 性 瘦 痛 的 治疗 结果 进行 分 析 .VNS 不 如 手术 切 
除 ,但 优 于 其 他 疗法 。 

目前 公认 的 VNS 的 适应 证 是 :中 局 限 性 发 作 . 有 或 无 
继 发 性 全身 发 作 ;@ 应 用 AEDs 进行 正规 治疗 .但 未 能 有 
效 控制 病情 ;@ 多 发 病灶 或 病灶 定位 不 确定 ;@ 患 者 年 龄 通 
常 在 12 一 60 岁 。VNS 禁忌 证 :存在 进行 性 神经 系统 疾病 、 
精神 疾病 ,心律 不 齐 、 消 化 性 溃疡 或 爹 身 状况 不 佳 者 是 
VNS 治疗 的 禁忌 证 。 

(五 ) 生 琐 饮食 治疗 ”生病 饮食 最 早 是 由 模仿 饥饿 时 
产生 酮 病状 态 设计 而 来 ,是 高 脂肪 、 低 和 蛋白 质 和 低 左 水 化 合 
物 的 一 种 饮食 .使 患者 体内 产生 酮 体 并 维持 酸 中 毒 ,从 而 控 
制 冲 痛 发 作 。 主 要 有 三 种 类 型 ,最 常用 的 是 传统 类 型 ,. 即 脂 
肪 主要 以 长 链 冉 油 三 酯 饮食 为 主 。 第 二 种 为 中 链 甘 油 三 酷 
饮食 ,脂肪 以 中 链 甘 油 三 酷 为 主 .由 于 其 对 声 道 刺激 调 下 常 
用 。 第 三 种 是 改良 型 中 链 甘 油 三 酯 饮食 .30 皮 为 中 链 片 油 
三 酯 ,40%% 为 长 链 甘 油 三 酯 。 

生病 饮食 多 用 于 大 其 临床 报道 证 实 对 儿 
包括 Lennox-Gastaut 综合 征 在 内 的 综合 征 及 难 ; 
尤其 是 肌 阵 挛 发 作 、 失 张力 发 作 或 独 倒 发 作 以 及 人 不 典型 大 
神 发 作 有 效 。 近 年 来 也 开始 有 关于 下 D 治疗 成 人 准 
痛 的 报道 。 临 床 本 证 :各 种 脂肪 .站 
代谢 障碍 性 疾病 或 线粒体 病 ; 成 人 料 尿 病 、 心 脑 血管 























































由 于 VNS 的 作用 机 制 不 同 下 全 
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等 . 此 外 .一 些 AEDs 可 能 加 重生 谏 饮食 的 某 些 副 作用 . 它 
们 包括 乙酰 唑 胶 、 托 吡 酯 .只 尼 沙 胺 ,都 可 能 导致 酸 中 毒 以 
及 肾 结石 。 


地 


六 、 预 拓 





一 般 而 言 ,无 严重 或 进行 性 脑 部 病因 的 冶 痫 患者 .学 习 
工作 能 力 和 平均 寿命 不 比 一 般 人 差 。 发 作 时 的 突 
失 可 能 造成 意外 ,持续 状态 可 致 生命 危险 。 若 能 及 早 诊断 ， 
坚持 长 期 .正规 的 治疗 , 约 70 中 的 患者 在 用 药 后 可 获得 发 
作 完 全 控制 ,预后 大 致 可 分 为 ; 

1. 属 良 性 自 限 性 疾病 ,发 作 频 率 少 ,发 作 后 可 缓解 ,并 
不 一 定 震 要 AEDs 治疗 。 如 良性 新 生 儿 家 族 性 惊厥 .良性 
部 分 性 发 作 , 急 性 症状 性 发 作 、 药 物 和 高 热 引 起 的 发 作 等 。 
这 部 分 病例 约 占 20% 一 30%%。 

2. 约 30 兴 一 40 中 的 病例 经 合理 的 AEDs 治疗 后 可 达 
到 无 发 作 , 部 分 病例 在 发 作 控 制 后 抗 辣 病 药 可 逐渐 撤除 。 

比较 容易 控制 的 发 作 类 型 包括 失 神 发 作 .GTCS 和 一 些 隐 
源 性 或 症状 性 局 限 性 疝 病 。 
3. 约 有 10 兴 一 20 站 的 患者 使 用 AEDs 治疗 后 能 抑制 












其 发 作 , 但 停 药 后 会 复发 , 须 终身 服用 抗 首 独 药 ,此 类 包括 
青 少 人 


EE 肌 阵 宰 性 疝 病 ,以 及 大 多 数 与 部 位 相关 的 着 病 隐 源 


4. 另 有 约 20 站 一 30 兴 的 患者 预后 不 佳 , 即 属于 耐 药 性 
疾病 或 RE. AEDs 仅 能 减轻 而 不 能 抑 制 其 发 作 。 包 括 
West 综合 征 ,Lennox Gastaut 综合 征 ， 复杂 部 分 性 发 作 , 先 
大 性 神经 功能 缺损 (如 结 节 性 便 化 、Sturge-Weber 综合 征 、 
脑 发 育 不 全 ) 所 和 的 发 作 , 以 及 部 分 性 持 进行 性 
册 阵 寨 性 癫 痢 和 以 失 张 力 /强直 发 作为 特征 的 综合 征 。 另 
外 ,还 包括 有 显著 结构 性 损伤 的 部 位 相关 性 发 作 与 部 位 相 
关注 隐 源 性 瘦 病 。 
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头痛 与 偏 头痛 
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为 临床 上 常见 的 症状 ,也 是 临床 医师 最 党 过 到 的 主诉 之 一 ， 
可 发 生 于 任何 年 龄 。 个 体 的 头痛 感受 区 别 很 大 ,有 了 时 可 以 
为 某 种 严重 疾病 的 早期 或 者 突出 症状 。 头 痛 可 因 头 部 组 织 
结构 的 炎症 . 牵 拉 、 脑 膜 刺激 、 血 管 牵 张 或 者 收缩 .肿瘤 的 直 

变态 反应 .代谢 异常 .内 分 沁 或 白 主 神经 功能 失调 
及 精神 因素 等 病因 引起 。 








一 、 分 类 


国际 头痛 协会 (International Headache Society， IHS) 于 
2004 年 提出 了 第 二 版 “头痛 的 国际 分 类 ”(the International 
Classification of Headache Disorders, 2nd Edition, ICHD-2), 
分 成 三 部 分 : 原 发 性 头痛 ;@ 继 发 性 头痛 ;@ 脑 神经 痛 、 
中 枢 和 原 发 性 颜面 痛 以 及 其 他 头痛 。 共 分 为 14 种 类 型 
( 表 23-8-13)。 原 发 性 头痛 一 般 为 独立 的 疾病 ,而 继 发 性 
头痛 一 般 只 是 某 种 疾病 的 一 种 症状 。 

表 23-8-13 ”头痛 疾病 的 国际 分 类 (第 一 级 分 类 ) 


有 
(一 ) 原 发 性 头痛 
1. 偏 头痛 
2. 紧张 型 头痛 
3. 从 集 性 头痛 和 其 他 三 又、 自主 神经 性 头痛 
4. 其 他 原 发 性 头痛 
(二 ) 继 发 性 头痛 
1. 缘 于 头颈 部 外 伤 的 头 靖 
2. 缘 于 头颈 部 血管 病变 的 头痛 
3. 缘 于 非 血管 性 颅 内 疾病 的 头痛 
4. 缘 于 某 一 物质 或 者 某 - -物质 戒 断 的 头痛 
5. 缘 于 感染 的 头痛 
6. 缘 于 代谢 障碍 的 头痛 
7. 缘 于 头颅 , 颈 , 眼 . 耳 .名 .各 密 、 牙 、 口 或 者 其 他 
头面 部 结构 病变 的 头面 痛 
8. 缘 于 精神 疾病 的 头痛 
(三 ) 脑 神 经 痛 、 中 枢 和 原 发 性 颜面 痛 及 其 他 头痛 
1. 脑 神经 痛 和 中 枢 性 颜面 痛 
2. 其 他 类 型 头痛 、 脑 神经 痛 、. 中 枢 或 原 发 性 闫 
面 痛 








二 、 头 痛 


头痛 (headache， encephalalgia) 是 一 种 症状 , 它 的 发 作 
形式 随时 间 推移 可 有 改变 ,诊断 主要 依据 当前 或 者 一 年 内 
患者 的 头痛 表现 。 原 发 性 头痛 的 诊断 主要 根据 临床 症状 ， 
并 不 是 每 次 头痛 发 作 都 能 (或 必须 ) 作 出 评价 和 诊断 ,应 尽 
患者 描述 典型 的 .未 经 治疗 的 头痛 发 作 . 但 是 在 计算 
时 , 洗 要 计算 那些 不 够 典型 的 发 作 ， 诊 断 原 
: 痛 必 须 除 外 任何 可 能 的 继 发 性 头 阅 ， 













有 时 原 发 性 头痛 患者 在 其 一 种 可 以 引起 头痛 的 疾病 
后 ,使 原 有 的 头痛 症状 恶化 .此 时 可 能 是 原 有 的 原 发 性 头痛 
恶化 ,也 可 能 是 又 换 了 新 的 继 发 性 头痛 。 如 果 存 在 下 述 情 
况 则 更 倾向 于 继 发 性 头痛 的 可 能 :@@ 发 作 时 间 上 两 者 关系 
非常 密切 ;@ 头 痛 恶 化 非常 明显 .或 与 原 有 原 发 性 头痛 的 性 
质 不 同 ;@ 有 充分 证 据 表明 该 疾病 可 造成 头痛 恶化 ;@ 该 疾 
病 治愈 或 者 缓解 后 忠 省 的 头痛 随 之 缓解 。 这 是 确认 因果 关 
系 的 重要 环节 。 

病史 是 诊断 头痛 的 主要 依据 .许多 时 候 在 患者 描述 完 
典型 的 头痛 先兆 症状 及 表现 后 ,诊断 便 可 基本 明确 ,如 了 解 
到 明确 的 外 伤 或 药物 滥用 病史 ,诊断 也 有 了 方向 , 除 要 了 和解 
头痛 的 发 生 、 演 变 , 诱 因 等 病史 资料 外 ,根据 ICHD-2 的 诊 
断 标 准 ,还 需 着 重 询问 头痛 的 性 质 与 伴随 症状 :如 每 次 头痛 
发 作 是 否 超过 4 小 时 ,头痛 是 单 侧 还 是 双 侧 , 头 痛 呈 搏动 性 








偿 是 非 振动 性 ,头痛 轻重 程度 ,头痛 时 和 否 会 因 日 常 活动 而 加 
重 , 头 首 是 否 伴 有 恶心 .呕吐 ` 畏 光 、 基 声 和 其 他 自主 神经 症 


表 23-8-14 
病史 或 体征 
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状 等 。 为 了 便于 临床 应 用 ,下列 思路 可 以 供 参考 (图 23-8- 


2)。 


详细 询问 病史 和 体检 


有 无 值得 警惕 的 发 现 









结合 辅助 检查 判断 有 无 
引起 继 发 性 头痛 的 疾病 









项 有 无 不 典型 之 处 


明确 原 发 性 头痛 类 型 


图 23-8-2 








明确 继 发 性 头痛 的 类 型 


头痛 疾病 的 诊断 流程 


头痛 在 临床 常见 . 绝 大 多 数 头 痛 是 原 发 性 头痛 .研究 表 
明 , 如 果 对 神经 系统 检查 正常 的 各 种 头痛 患者 行 CT 或 MRI 
检查 ,发 现 引起 头痛 的 可 治疗 疾病 的 可 能 性 只 有 2.4%。 为 
明确 头痛 的 可 能 原因 .应 作 必要 的 检查 ( 表 23-8-14) 。 


与 头痛 有 关 的 原 发 性 疾病 及 相关 检查 
须 除外 的 疾病 


可 能 需 作 的 检查 





突然 发 作 的 头痛 
畸形 . 脑 外 伤 

逐渐 加 重 的 头痛 

伴 有 系统 性 病变 征象 (发 

热 , 颁 项 强直 、 皮 疹 ) 的 头痛 





颅 内 感染 、 系 
姆 病 .血管 ; 


感染 、 绍 多 





神经 系统 局 灶 体 征 和 症状 


〈 除 典型 视觉 . 感 党 先兆 内 感染 


蛛网 腊 下 腔 出 血 、 脑 出 血 、 脑 卒中 ,动静 脉 


颅 内 占 位 病变 、 硬 膜 下 血肿 ,药物 滥用 


或 训 。 疆 细 


这 组 织 疾病 、 莱 


颅 内 占 位 、 动 静脉 畸形 .结缔 组 织 疾病 、 颅 


神经 影像 学 ,腰椎 穿刺 


神经 影像 学 | 
神经 影像 学 、 腊 椎 穿刺 活检、 血液 学 检查 神 【= 
经 影像 学 .结缔 组 织 疾病 得 查 、 脑 电 图 ,腰椎 
穿刺 

神经 影像 学 ,腰椎 穿刺 





外 )、 认 知 障碍 
视 乳 头 水 肿 颅 内 占 位 病变 .良性 颅 内 压 增 高 症 、 颅 内 “神经 影像 学 ` 灰 椎 穿刺 


感染 
由 咳嗽 Valsava 动作 诱发 的 
头痛 

垂体 辛 中 

转移 瘤 、 负 会 性 感染 


颅 内 占 位 病变 、 矣 动脉 炎 


妊娠 期 或 产后 头痛 
癌症 患者 或 AIDS 患者 出 现 
50 岁 以 后 新 发 头痛 








蛛网 膜 下 腔 出 血 、 颅 内 占 位 病变 
皮质 蔚 脉 * 戎 脉 实 血 栓 形 成 、 颈 动脉 剥离 、 


神经 影像 学 


神经 影像 学 ,腰椎 穿 现 
神经 影像 学 、 血 沉 





三 、 偏 头 靖 


偏 头 痛 (migraine) 是 一 种 常见 的 有 家 族 发 病 倾向 的 党 
性 神经 血管 性 疾病 ,临床 表现 为 反复 发 作 的 搏动 性 头痛 、 自 
主神 经 功能 障碍 以 及 其 他 神经 系统 症状 的 不 同 组 合 , 头 滴 
发 作 时 常 伴 有 恶心 呕吐 及 恢 光 ,经 一 段 间 第 期 后 可 青 次 发 
作 . 患 普 在 安 欧 环境 下 休息 或 唾 虑 后 头痛 可 以 得 到 绥 解 。 









【病因 和 发 病 机 制 】 

偏 头痛 的 病因 仍 不 明确 。 约 50 况 的 患者 有 家 族 忠 , 女 
性 患者 则 倾 癌 于 在 月 经 来 潮 前 后 发 病 : 有 15 况 的 女性 偏 头 
痛 患 者 仅 在 月 经 前 后 发 生 . 基 所 滑 * 页 性 经 期 偏 头痛 ,至 怀 
孕 以 后 发 作 溅 少 .其 中 75% 一 80% 在 单 期 停止 发 作 
发 作 可 能 与 内 分 泌 或 水 涨 留 育 关 。 精 神 紧张 ,过度 2 
光 刺 激 . 烈 下 照射 \ 低 血糖 ` 应 用 扩 血管 药物 利 会 平 , 或 全 用 
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高 酷 胺 食物 (如 巧克力 、 乳 酷 . 模 橘 ) 及 酒精 类 饮料 . 均 可 诱 

偏 头 痛 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,大 体 上 分 为 血管 源 性 学 
说 和 神经 源 性 学 说 :四 血管 源 性 学 说 ,患者 服用 麦角 胺 后 天 
动脉 波动 幅度 降低 ,同时 伴随 头痛 的 缓解 ,由 此 认为 典型 偏 
头痛 有 颅 内 动脉 收缩 ` 局 部 血 流 减少 .导致 视觉 改变 .感觉 
异常 或 经 度 偏 次 先兆 症状 ,继而 颅 内 及 颅 外 动脉 扩张 ,出 现 
头痛 。 加 神经 源 性 学 说 , 偏 头痛 的 病变 源 于 CNS, 内 分泌 
改变 及 血管 舒 缩 障碍 是 一 种 继 发 现象 , 即 偏 头 痛 的 血管 性 
表现 是 继 发 于 神经 中 枢 “ 释 放 ”。 偏 头痛 呈现 的 各 种 复杂 症 





状 是 大 脑 皮 质 功能 紊乱 的 结果 ,可 能 是 原 发 于 下 丘脑 / 间 脑 
水 平 的 脑 部 图 值 障 碍 。 偏 头痛 患者 多 有 遗传 倾向 .使 发 病 











阅 信 降低 :在 各 种 环境 因素 及 诱发 因素 影响 下 .可 导致 及 部 
阅 值 进一步 下 降 ,通过 一 系列 改变 最 终 形 成 偏 头痛 发 作 。 





【分 类 及 临床 表现 】 

根据 国际 头痛 分 类 标准 第 二 版 (ICHD-2) .常见 偏 头痛 
类 型 分 为 ， 

下 不 伴 先 光 的 偏 头痛 (普通 型 偏 头痛 】 最 为 常见 ,多 
为 发 作 性 中 毒 到 中 毒 头痛 , 伴 显 心 .呕吐 或 者 娠 光 、 旦 声 , 往 
中 往 影响 患者 的 日 常 活动 。 体 力 活动 可 使 头痛 加 剧 。 发 作 开 


加 Vo 
脑 。 始 时 仅 为 轻 到 中 度 钝 痛 或 不 适 感 , 数 分 钟 到 数 小 时 后 达到 


| 产 重 的 搏动 性 痛 或 跳 痛 。 约 2/3 的 患者 为 单 侧 头痛 ,也 可 
为 双 便 头痛 ,有 时 疼痛 放射 至 上 菇 部 及 肩 部 。 头 痛 一 般 持 
绪 4~72 小 时 ,睡眠 后 常见 缓解 ,发 作 间 有 明确 的 正常 间 砍 
期 。 部 分 女性 患者 偏 头 痛 发 作 多 和 月 经 有 关 , 通 常 为 经 其 
前 2~3 天 之 间 发 病 , 若 90 汉 的 发 作 均 与 月 经 周期 密切 相 
关 , 称 月 经 期 偏 头 痛 。 上 述 发 作 至 少 出 现 5 次 ,除外 颅 内 外 
各 种 器 质 性 疾病 后 方 可 作出 诊 诊断 
2. 伴 有 先兆 的 偏 头痛 (典型 偏 头痛 ) 
41) 典型 偏 头痛 发 作 : 由 前 驱 期 ,先兆 期 ,头痛 期 和 恢 
复 期 四 部 分 组 成 ,但 许多 偏 头痛 发 作 并 不 经 历 侈 部 四 期 
过 程 。 
1) 前 驱 期 :在 偏 头 痛 发 作 前 数 小 时 或 数 天 ， 
会 表现 出 某 些 前 驱 症 状 .包括 精神 认 知 症状 、 神经 
下 特异 性 躯体 不 适 症状 等 。 疲 万 .注意 力 不 集 中 和 项 部 候 
使 足 最 a 见 的 前 驱 症 状 。 
) 先兆 期 : 偏 头痛 先兆 多 在 头痛 前 出 现 . 头 况 常 在 先 
Po : 状 开始 后 的 60 分 钟 内 发 咎 .先兆 也 可 以 在 头痛 的 同时 
发 生 , 其 至 极 少 数 在 头痛 之 后 出 现 。 先兆 多 表现 为 完全 可 
逆 的 局 炸 性 神经 针 状 ,视觉 症状 最 为 常见 ,如 晨光 、 眼 前 内 
光 . 火 传 或 者 复杂 视 纪 觉 ,继而 双眼 症状 。 另 外 .还 可 出现 
篇 身 麻木 . 轻 偏 次 ,言语 障 但 等 的 缺损 或 者 刺激 症状 。 先 焰 
大 约 持续 5--20 分 钟 ,不 同 先兆 可 以 接连 出 现 。 
3 头痛 期 : 典 厦 的 头痛 多 位 于 一 个 , 遂 渐 加 重 至 中 重 
度 . 常 在 先兆 开始 消退 时 出 现 - 疼痛 多 始 于 一 侧 眶 二 , 肛 E 后 
部 或 箱 匣 区 . 浆 渐 加 重 而 扩展 至 半 侧 头 部 .总 
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颖 部 。 头 痢 为 搏动 性 ,到 并 或 者 唤 此生 :入 读 逐 渐 加 重 ， 
十 性 剧 痛 ,党 伴 有 恶心 、 呕吐 .晨光 、 情 声 。 有 的 
re 
,精神 委 靡 出 现 厌食 症状 。 一 次 发 作 可 持 
手 觉 后 头痛 可 有 明显 缓解 。 

4) 恢复 期 发 作 后 .患者 觉 疲乏 ,注意 力 下 降 , 可 有 情 
绪 低落 ,焦虑 等 表现 ,也 有 总 者 欣 快 , 神 清 气 炎 , 部 分 患者 仍 
会 残留 头皮 触 痛 症状 .有 些 觉 肌肉 无 力 , 疼 痛 、 食 欲 下 降 或 
饥饿 感 ,发 作 间 区 期 一 切 正常。 

(2) 上 述 典 型 偏 头 痛 可 分 为 几 种 亚 型 : 

1) 伴 有 上 典型 先兆 的 偏 头 痛 :包括 眼 型 偏 头痛 、 偏 瘫 型 
偏 关 痛 、 失 语 型 偏 头 痛 等 .至 少 出 现 过 2 次 上 述 典 型 发 作 ， 
排除 器 质 性 疾病 后 诊断 方 可 成 立 。 

2) 伴 有 延长 先兆 的 偏 头 痛 (复杂 性 偏 头痛 ) :症状 痛 如 
1) 所 述 , 先 兆 在 头痛 发 作 过 程 中 仍 持续 存在 ,持续 时 间 超 过 
1 小 时 而 短 于 二 周 。 神 经 影像 学 检查 为 发 现 有 颅 内 器 质 性 
疾病 。 

3) 基底 型 偏 头 痢 : 有 明确 起 源 于 脑 干 或 者 双 侧 枕 叶 的 
先兆 症状 ,如 失明 、 双 眼 颈 侧 和 外侧 视野 的 视觉 症状 , 构 音 
障碍 、 腕 曙 .耳鸣 ,听力 减退 . 复 视 , 共 济 失调 . 双 侧 性 感觉 性 
异常 . 双 侧 轻 竣 或 精神 错乱 等 。 多 在 数 分 钟 至 1 小 时 内 , 继 
而 出 现 双 侧 枕 区 持 动 性 头痛 。 间 砍 期 一 切 正常 。 

4) 不 伴 头 闯 的 偏 头 痛 先 兆 :出现 见 于 偏 头痛 发 作 的 各 
种 先兆 症状 ,但 是 有 时 并 不 随 之 出 现 头痛 。 随 着 患者 年 龄 
增加 ,头痛 可 完全 消失 而 仅 有 发 作 先兆 证 状 ,但 完全 表现 为 
先兆 症状 而 光头 痛 者 较 少 。40 岁 后 首次 发 病 者 需要 做 深 
人 检查 ,除外 血栓 栓塞 性 TIA。 

5) 偏瘫 型 偏 头痛 :主要 见于 婴儿 、 儿 章 或 成 年 人 ,表现 
为 发 作 性 头痛 伴 偏瘫, 患者 的 先兆 中 出 现 肢体 无 力 ,而 持续 
寺 间 可 长 于 头痛 。 家 族 中 有 常 染色 体 显 性 遗传 者 ,成 为 家 
族 | 型 偏 头 痛 。 此 型 经 连锁 分 析 发 现 有 1/3 家 庭 的 基 
办 定位 于 第 19 号 染色 体 , 另 一 些 家 庭 疾病 定位 于 第 1 号 染 
色 体 ;第 19 号 染色 体 基 因 编 码 一 种 电压 调控 的 Cas* 通道 
集 白 ,这 提示 偏 头 闯 也 可 能 有 离子 通道 异常 。 其 他 称 散发 
性 偏瘫 型 偏 头痛 。 此 型 偏 头 痛 可 能 是 一 些 青年 女性 和 中 年 
人 卒中 的 原因 。 

5) 有限 册 麻痹 型 偏 头痛 :此 型 少见 , 常 有 家 族 中 ,多 见于 
1 童 .起 病 年 龄 大 多 数 在 30 岁 以 下 ,有 多 年 固定 于 一 侧 的 
才 发 作风 ,但 很 少 有 "闪光 "“ 瞳 点 "等 先兆 症状 。 在 一 
次 较为 关 蚀 的 头 靖 ( 眼 虑 或 眶 后 部 疼痛 ) 发 作 后 ,出 现 同 侧 
的 恨 员 民 六 ,通常 在 头痛 减轻 后 或 者 消退 后 出 现 眼 贞 麻 兽 ， 
电大 和 发 人 时 下 ,个 在 习 和， 腿 肌 麻 疗 主 

峙 及 动 腿 神经 支配 的 肌肉 ( 约 占 90%) ,尤其 是 以 上 瞪 下 
pi 也 可 影响 请 车 神经 . 展 神 经 及 :又 神经 。 服 肌 
麻痹 持续 数 日 或 者 数 周 后 恢复 , 开始 儿 次 发 病 麻 兽 可 完全 
恢 复 , 但 多 次 发 作 后 可 簿 贸 部 分 眼 贞 麻 兽 , 发作 可 持续 小 几 
年 此 金 儿 二 年。 多 少 昌 有 2 次 上 述 发 作 , 最 后 确诊 必须 经 
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过 长 时 间 的 观察 , 且 神 经 影像 学 检查 排除 颅 内 病 损 诊断 才 
能 成 立 。 

3. 儿童 周期 性 综合 征 ” 可 能 为 偏 头 痛 的 早期 表现 ,或 
与 偏 头痛 有 关 。 儿 童 偏 头 痛 亦 不 少见 , 患 病 率 约 为 3 外 一 
5%, 多 见于 5 一 10 岁 年 龄 段 .儿童 可 出 现 偏 头痛 的 等 位 
发 作 。 

(1) 儿童 期 两 性 发 作 性 眩 量 : 常 有 偏 头痛 家 族 史 ,但 儿 
童 本 人 无 头痛 ,表现 为 多 次 、 短 暂 的 发 作 性 腑 人 尝 ,也 可 出 现 
发 作 性 平衡 失 j 人 伴 有 眼球 候 络 或 呕吐 , 数 月 或 数 年 
后 腕 时 自然 停止 。 神 经 系统 及 脑 电 图 检查 正常 ,间歇 期 一 
切 正常 ,部 分 儿童 成 年 后 可 转 为 偏 头 痛 : 

(2) 儿童 交替 性 偏瘫 : 偏 头 痛 在 个 别 儿童 可 能 表现 为 
交 攻 性 偏 次 ,最 后 变 为 肌 张 力 障碍 。 

(3) 发 作 性 单 侧 绒 部 疼痛 : 伴 颈 动脉 部 触 痛 . 支 角 胺 和 
舒 马 普 坦 治疗 有 效 , 可 能 是 偏 头 痛 的 变异 型 。 

C4) 腹 型 偏 头痛 和 呕吐 发 作 :20 汉 的 偏 头 痛 儿 童 倾向 
于 出 现 发 作 性 腹痛 ,认为 届 于 偏 头 痛 的 一 种 等 位 症 。 

4. 偏 头 痛 持 续 状态 (status migrainous) ” 偏 头痛 发 作 
持续 时 间 在 72 小 时 以 上 (期 间 可 能 有 短 于 4 小 时 的 缓解 
期 ); 部 分 患者 偏 头 痛 在 一 段 时 间 内 ( 数 周 或 者 数 月 ) 头 痛 发 
作 频 增加 ,每 周 可 发 生 3 一 上 次 ,使 头皮 处 于 持续 的 
触 痛 状 态 ,严重 者 每 天 均 有 发 作 或 不 间断 。 一 般 为 单 侧 性 
搏动 样 剧 痛 , 导 致 目 者 卧床 不 起 , 抱 头 拒食 ,这 种 情况 即 称 
为 偏 头痛 持续 状态 。 


【诊断 及 鉴别 诊断 】 

典型 的 偏 头痛 发 作 诊 断 不 难 。 

(一 ) 无 先兆 偏 头痛 

1. 至 少 有 符合 2~~4 的 5 次 发 作 。 

2. 每 次 头痛 发 作 ( 指 未 经 治疗 或 者 治疗 无 效 的 ) 持 续 
4 一 72 小 时 。 

3. 至 少 有 下 列 中 的 两 项 头痛 特征 : 

(1) 单 侧 性 

(2) 搏动 性 

C3) 中 或 重度 疼痛 

(4) 日 常 体力 活动 (如 走路 或 聆 楼 梯 ) 会 加重 头痛 或 者 
头痛 时 避免 此 类 活动 

4. 头痛 过 程 中 至 少 伴随 下 列 一 项 ， 

(1) 恶心 和 (或 ) 哎 吐 

(2) 眶 光 和 虚 声 

5. 不 能 归 因 于 其 他 疾病 。 

(二 ) 有 先兆 的 偏 头 痛 

1. 至 少 有 符合 (一 ) 中 标准 2~ 盖 的 2 次 发 作 。 

2, 先兆 至 少 有 下 列 的 一 种 表现 .没有 运动 无 力 症状 。 

(1) 完全 可 道 的 视觉 症状 :包括 阴性 症状 (如 闪烁 的 光 
点 ` 线 条 ) 利 (或 ) 阴 性 症状 (如 视觉 起 失 ) 。 

(2) 完全 可 道 的 感觉 症状 ,包括 阳性 症状 (如 针 刺 感 ) 
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和 (或 ) 阴 性 症状 (麻木 感 ) 。 

(3) 完全 可 逆 的 语言 功能 障碍 。 

3. 至 少 满足 下 列 两 项 

(1) 通 向 视觉 症 和 (或 ) 单 侧 感觉 症状 。 

(2) 至 少 一 个 先兆 症状 逐渐 发 展 的 过 程 宇 5 分 钟 , 和 
(或 ) 不 同 先 兆 症状 接连 发 生 , 过 程 宇 5 分 钟 。 

(3) 每 个 症状 持续 5 一 60 分 钟 。 

4. 在 先兆 症状 同时 或 先兆 发 生 后 60 分 钟 内 出 现 头 
痛 , 头 痛 符合 (一 ) 无 先兆 偏 头 痛 诊 断 标准 中 的 2 一 4 项 。 

5. 不 能 归 因 于 其 他 疾病 。 

一 旦 患者 的 先兆 中 出 现 肢 体 无 力 , 即 为 偏 竣 型 偏 头痛 ; 
当先 兆 中 有 两 项 以 上 症状 提示 后 颅 窒 受累 且 同 时 没有 上 肢体 
无 力 表现 时 诊断 为 基底 型 偏 头痛 。 

长 期 反复 发 作 的 头痛 史 ,间歇 期 一 切 正常 ,体检 正常 及 
有 偏 头痛 家 族 史 者 诊断 并 不 困难 。 伴 有 局 灶神 经 体征 者 需 
除外 器 质 性 疾病 。 眼 肌 果 兽 可 由 动脉 瘤 引 起 ,.AVM 也 可 
伴 发 偏 头 痛 , 应 作 头 颅 影像 学 检查 以 明确 诊断 。 枕 叶 或 者 
颈 叶 肿瘤 初期 ,可 出 现 视 虹 缺损 或 其 他 视觉 症状 。 老 年 人 
酉 顶部 头痛 需 除 外 巨细 胞 性 动脉 炎 。 其 他 疾病 如 脑膜 炎 、 
SAH. 青 光 眼 等 ,通过 病史 询问 及 体检 不 难 鉴别 。 








【治疗 和 预防 】 


或 减少 头痛 的 反复 发 作 . 应 养 成 规律 的 生活 方式 ,保持 规律 
的 睡眠 、 饮 食 并 辅 以 适当 的 锻炼 ,避免 各 种 诱发 因素 。 药 物 
治疗 ,心理 治疗 对 部 分 患者 有 效 。 

(一 ) 急性 发 作 期 的 治疗 ” 仿 头 痛 发 作 期 治疗 的 目的 
是 止痛 、 消 除 伴随 症状 并 恢复 日 常 功能 ,部 分 患者 在 安静 的 
室内 休息 或 睡眠 后 头痛 可 缓解 ,无 须 特殊 治疗 。 轻 至 中 度 
患者 服用 解 热 镇 痛 药物 和 (或 ) 镇 静 药 物 ( 如 阿司匹林 、 对 乙 
酰 氨基 两 等 , 若 加 用 咖啡 因 及 布 洛 芬 等 效果 会 更 好 ) 能 够 使 
证 状 减 轻 或 消失 。 头 痛 伴 呕吐 者 可 合并 应 用 甲 氧气 普 胺 或 
多 潘 立 酮 。 对 中 到 重度 患者 , 较 有 效 的 药物 为 麦角 胶 制 齐 











1. 麦角 胶 制 剂 ”5HT 受 体 的 激动 剂 ,也 有 直接 收缩 
血管 的 作用 。 第 用 药物 为 麦角 胶 咖 啡 因 片 (每 片 含 有 咖啡 
因 100mg 和 麦角 胺 1mg) ,在 出 现 先 兆 或 开始 隐 狂 时 立即 
服用 1 一 2 片 ,为 避免 麦角 中 毒 : 单 次 发 作用 量 不 超过 + 片 ， 
每 周 总 世 不 超过 8 片 。 

2. 甲 磺 酸 双 氢 麦角 胺 
发 作 时 可 给 予 Img 皮下 或 员 内 注射 , 若 














皮下 或 肌 内 注射 能 很 快 吸收 ， 


,在 30 一 60 分 





钟 后 再 给 予 lmg,1l 日 内 最 高 剂量 为 3mg。 过 伺 会 出 现 虽 3 
心 哎 时、 腹痛 、 册 痛 及 周转 血管 


` 缺 血 等 不 良 反 应 ,有 








择 性 作用 .主要 通过 收缩 头 部 血管 , 拙 制 三 又 系统 周 装 神经 
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元 及 神经 源 性 炎症 、 抑 制 经 由 三 又 神经 系统 二 级 神经 元 的 
传递 等 机 制 . 影 响 三 又 神经 疼痛 传人 系统 的 激活 过 程 ,从 而 
达到 控制 头痛 急性 发 作 的 目的 。 皮 下 注射 6mg, 或 口服 
100mg 能 使 71% 的 患者 头痛 消失 。 成 人 口服 100mg, 在 30 
分 钟 后 头痛 开始 缓解 ,4 小 时 后 达到 最 佳 疗效 。 皮 下 注射 
6mg( 成 人 量 ) 起 效 快 , 若 症 状 复发 可 以 在 24 小 时 内 再 次 注 
射 6mg。 不 良 反 应 较 轻微 ,可 出 现 一 过 性 全 身 发 热 . 口 十 、 
头 部 压迫 感 和 关节 酸痛 等 ,偶尔 也 出 现 胸闷 .胸痛 或 者 心性 
等 症状 。 曲 坦 类 药物 国内 有 和 舒 马 曲 坦 和 佐 米 曲 坦 的 口服 
剂型 。 

4. 偏 头 痛 持 续 状 态 或 者 严重 偏 头 痛 发 作 “” 用 地 塞 米 
松 5 一 10mg, 加 入 5%~10% 葡 菊 糖 水 中 作 注 脉 滴 注 ,每 日 
1~2 次 。3 一 5 天 后 改 为 口服 泌 尼 松 ,每 日 20 一 30mg, 顿 
服 。 对 发 作 持续 时 间 较 长 者 应 注意 全 身 情况 ,适当 补液 . 纠 
正 水 及 电解 质 素 乱 。 可 口服 或 肌 内 注射 气 丙 唆 (lmgykg)， 
作为 辅助 治疗 。 
(二 ) 预防 性 治疗 ” 偏 头 痛 是 一 种 反复 发 作 的 慢性 疾 
病 , 因 此 预防 头痛 的 复发 极为 重要 。 预 防 性 治疗 的 日 的 就 
是 降低 偏 头痛 的 复发 频率 、 缩 短 头痛 发 作 的 持续 时 间 ,减轻 
偏 头 靖 发 作 的 严重 程度 。 患 者 平时 应 尽量 避免 各 种 诱发 因 
| 素 ( 如 紧张 ,疲劳 . 某 些 饮食 因素 等 ) ,增强 体质 及 心理 调节 

| 能 力 。 若 患者 每 月 有 3 次 或 者 3 次 以 上 的 中 到 重度 的 偏 头 

靖 发 作 ,应 考虑 进行 药物 预防 性 治疗 。 常 用 预防 性 治疗 药 

物 包括 :D8 肾上腺 素 受 体 阻 断 药 ; 如 普 蔡 治 尔 ;@5-HT 持 

抗 剂 :如 荣 喀 啶 ;@@ 钙 离子 持 抗 剂 :如 气 桂 利 哄 、 尼 黄 地 平等 ; 

和 抗 拖 食 药物 :如 阿 米 将 林 ;@ 抗 冶 闯 药物 :如 丙戌 酸 钠 。 上 
述 药物 需要 每 日 服用 ,用 药 后 至 少 2 周 才 能 见效 。 如若 有 效 
应 当 持 续 用 药 6 个 月 ,随后 逐渐 减 量 到 停 药 。 应 用 @ .@@ 类 
等 物 对 部 分 转 为 慢性 每 日 疼痛 的 患者 疗效 可 能 较 好 
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洪 震 ”于 欢 

发 作 性 攻 病 faaaeolepsy) 是 一 种 军 见 的 神经 科 疾 病 , 主 
这 六 状 古旧 间 难 以 克制 的 思 胜 ”根据 患 消 有 无 镜 倒 症状 。 
站 型 和 发 作 性 淫 炳 不 华 纵 倒 弄 项 大 









类 。 在 人 类 上 患者 及 实验 动物 中 , 均 发 现 发 作 性 睡 病 伴 狂 倒 
型 存在 下 丘脑 分 泌 素 或 称 食欲 素 系统 的 功能 缺陷 ， 但 其 形 
成 机 制 至 今 未 明 。 大 多 数 病例 为 散发 性 ,推测 可 能 存在 路 
传 易 感性 和 后 天 环境 因素 诱发 等 多 方面 的 致 病 机 制 。 





流行 病 学 】 
站 ER ,各 回报 道 的 发 作 性 用 病 的 号 病 率 
存在 一 定 的 差异 。 发 作 性 睡 病 伴 独 倒 型 ,由 Se 
技术 (polysomnography, PSG) 确诊 的 研 究 显示 站 将 在 
每 10 万 人 口 14 一 41 例 之 间 ， 而 通过 问卷 调查 形式 诊断 区 
得 的 发 病 率 在 每 10 万 人 口 47 一 67 例 。 a 
病 的 发 病 率 资料 匮乏 ,流行 病 学 研究 显示 ， 让 
病 患者 中 , 非 狂 倒 型 约 占 20% 一 50%。 性 
示 , 高 达 1 站 一 3 中 的 成 人 存在 不 明 原因 的 日 间 过 度 思 胜 ， 
没有 明确 的 狂 倒 发 作 ,而 多 次 睡 眼 洲 伏 其 测试 人 
sleep latency test, MSLT) 监测 发现 有 异常 的 REM 睡眠 
发 生 。 ee 
发 作 性 睡 病 可 以 起 病 于 任何 年 龄 段 ,但 有 两 个 发 病 疝 
峰 , 分 别 为 15 岁 和 35 岁 。 第 一 个 发 病 高 峰 以 女性 多 见 ,而 
第 二 个 发 病 高 峰 年 龄 段 则 以 男性 多 见 。 我 国 大 陆地 区 尚 无 
相关 流行 病 学 资料 。 





【病理 生理 】 

现 有 证 据 表明 ,发 作 性 睡 病 伴 独 倒 型 患者 存在 下 丘脑 
神经 元 的 丢失 ,和 神经 多 肽 一 下 丘脑 分 
的 不 足 。 目 前 公认 的 下 丘脑 分 泌 素 水 平 评估 方式 是 测定 脑 
疹 液 hypocretin-1 的 含量 。 研 究 显示 , 约 90% 以 上 的 发 作 
性 睡 病 伴 独 倒 型 患者 脑 消 液 hypocretin-1 水 平 低 于 110Pg/ 
ml( 或 者 低 于 正常 人 水 平 的 1/3)。 且 这 一 脑 湖 液 变 化 与 
HLA DQB1 * 0602 密切 相关 。 因 此 推测 ,发 作 性 唾 病 伴 儿 
倒 型 的 发 生 是 由 于 环境 因素 ,诱发 自身 免疫 反应 ,致使 
hypocretin 分 泌 细 胞 毁损 ,继而 出 现 相应 的 临床 表现 。 


【临床 表现 】 

发 作 性 睡 病 伴 狐 倒 型 主要 临床 表现 包括 :日 间 过 度 思 
睡 , 铬 倒 , 入 睡 期 和 (或 ) 醒 转 时 的 幻觉 睡 次 、 公 间 唾 暇 的 片 
段 化 ,起 病 初 期 的 体重 增加 等 。 

1 日 间 过 度 思 睡 ”日 问 严重 的 困倦 感 和 难以 克制 的 
吗 意 米 从 是 发 作 性 睡 病 患 者 最 主要 的 症状 ,通常 是 患者 就 
诊 的 藤 主要 原因 。 根 据 患 者 所 处 的 环境 不 同 ,其 站 大 人 吗 
的 时 间 长 短 不 一 , 短 者 仪 数 分 钟 即 醒 转 ,而 长 者 可 以 持续 数 
小 时 。 但 多 数 患 者 仅 需 数 十 分 钟 的 睡眠 即 可 明显 改善 其 困 
倦 程度 ,这 也 是 发 作 性 唾 病 与 其 他 中 枢 起 源 的 过 度 思 睡 症 
的 鉴别 点 之 一， 困倦 的 不 可 抑制 性 也 是 一 个 重要 特点 . 感 
者 可 以 在 进 父 中 、 交 谈 中 、 其 至 行走 中 胜 着 ,这 在 其 他 睡眠 
疾病 中 是 不 常见 的 。 睡 眠 中 愚者 可 以 不 由 自主 的 继续 咕 着 
前 的 动作 ,表现 为 自 诡 症 ,姿势 自 动 症 或 省 游行 症 等 。 加 睡 


素 (hypocretin) 
































连 状 每 天 可 以 多 次 发 生 ,造成 患者 工作 效率 下 降 ,记忆力 减 
退 , 严 重 者 难以 胜任 日 常生 活 并 产生 情绪 障碍 。 

2. 独 倒 (cataplexy) ” 独 倒 是 发 作 性 睡 病 一 个 特征 性 
的 症状 ,表现 为 在 情绪 变化 时 又 然 出 现 局 部 或 者 全 身 骨 能 
肌 了 瞬间 无 力 。 多 数 情况 下 由 正面 情绪 诱发 ,如 惊喜 .大 笑 、 
嬉闹 等 ,少数 情况 下 由 负面 情绪 诱发 :如 焦虑 和 生气 等 。 其 
出 现 的 频率 、 强 度 和 所 累积 的 肌肉 范围 变异 较 大 .患者 表述 
方式 千 益 万 别 ,造成 诊断 困难 。 一 般 来 说 ,肌肉 无 力 仅 持续 
1 一 2 秒 , 极 少 超过 2 分 钟 。 发 生 时 患者 意识 完全 清醒 。 轻 
消 表 现 为 头 前 冲 、 手 中 物品 脱落 、 肤 盖 届 曲 ,严重 者 可 以 倒 
和 E 状 刚 出 现 的 时 候 表 现 最 为 频繁 , 随 着 病程 延长 ,多 数 
学 会 主动 避免 情绪 起 伏 , 发 作 随 之 减少 。 

3. 入 睡 期 幻觉 和 醒 转 期 幻觉 ”发 作 性 睡 病 患者 无 沦 
是 日 间 还 是 人 夜 问 ,在 肯 腿 和 醒 转 过 渡 时 容易 出 现 幻 觉 。 最 
为 常见 的 是 幻觉 , 伴 有 强烈 的 情绪 感受 .如 看 见 陌生 人 或 者 
野兽 出 现在 自己 床 边 ,并 感觉 到 强烈 的 恐 恨 。 此 种 幻觉 的 
一 个 鲜明 特点 是 非常 道真 ,患者 常常 会 信以为真 ,并 采取 防 
卫 措 施 。 发 作 频 繁 者 甚至 因此 而 不 敢 单 独 就 容 。 其 他 幻觉 
形式 ,如 听 幻 觉 和 运动 幻觉 也 时 有 提 及 ,同一 患者 可 以 有 多 
种 不 同 的 幻觉 出 现 。 

4. 睡 次 ”和 入 睡 期 / 覃 转 期 / 幻 党 相 类 似 , 睡 次 也 是 出 
现在 睡 暇 / 醒 转 转换 时 的 一 种 病理 现象 .患者 从 梦 中 醒 来 ， 
突然 感到 肢体 . 驱 干 和 头颈 等 部 位 不 能 动弹 ,并 时 常 伴随 一 
种 灵 ′ 惧 和 紧迫 的 心理 感受 ,尤其 是 和 幻觉 伴 发 时 ,给 患者 带 
来 很 大 悉 慌 ， 睡 将 证 状 持续 数 十 秒 至 几 分 钟 不 等 ,逐渐 自 
行 缓解 。 也 可 在 劳 人 触摸 按摩 等 帮助 下 缓解 。 发 作 中 患者 
党 不 能 言语 ,呼吸 粗 重 ,有 时 喉 部 勉强 可 以 发 出 "呵呵 ”的 
声音 ,从 而 引起 同 床 者 的 注意 。 发 作 的 频率 差异 很 大 ,可 以 
整个 病程 中 仅 出 现 数 次 ,也 可 以 密集 到 一 个 晚上 发 作 多 次 。 

5. 其 他 症状 ”上 述 四 项 症状 常 被 称 为 发 作 性 睡 病 的 
“四 联 症 ”, 除 此 以 外 ,患者 还 常 有 其 他 表现 。 多 数 患者 起 病 
以 后 仪 间 的 睡眠 质量 急剧 下 降 , 睡 眼 连续 性 差 ,反复 出 现 长 
短 不 等 的 醒 转 。 患 者 常 诉 述 多 梦 , 因 梦境 醒 转 .发 生 REM 
睡眠 期 异常 行为 表现 的 患者 并 不 少见 。 起 病 初 期 ,患者 的 
体重 常 在 短 时 间 内 明显 增加 。 儿 童 期 起 病 的 患者 此 症状 万 
其 明显 。 这 是 因为 下 丘脑 分 泌 素 不 仅 参 与 睡眠 清醒 的 调 
入, 也 是 能 若 代 谢 调节 的 重要 因子 之 一 。 文献 报道 的 其 他 
症状 还 有 辣 状 性 抑郁 情结、 嗅觉 减退 、 浆 温 的 驱 体 疼痛 、 决 
策 能 以 异常 和 出 现 睡 忠 周 期 性 肢体 运动 障 胡 等 。 

随 寿 病程 的 延长 .日 间 过 上 度 轧 睡 症 状 会 逐渐 减轻 ,而 夜 
问 睡 虑 质量 则 变 得 越 米 越 差 。 不 华 镜 倒 型 的 发 作 性 睡 病 、 
刚 床 下 除 不 出 现 阐 倒 以 外 ,上 其 他 表现 与 发 作 性 唾 病 伴 
狸 倒 型 相仿 。 ,经 由 的 * 四 联 症 "并 非 同 时 出 现 , 在 疾病 
的 其 一 个 阶段 :或许 只 表现 其 中 的 个 别 症 状 。 有些 病例 狂 
倒 册 以 落后 目 间 过 度 思 睡 长 达 生 年 ,在 这 种 情况 下 ,患者 的 
诊断 可 能 晨 病 程 而 发 生疏 变 。 有 些 病例 具有 全 部 四 组 症 
状 : 面 个别 病例 可 以 在 和 整个 病 得 中 仅 表 现 日 问 是 睡 一 种 症 
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状 。 后 者 的 诊断 必须 依靠 PSG 及 MSLT 发 现 两 次 以 上 人 
睡 期 的 快 动 眼 了 睡眠 (SOREMPs) 以 确诊 。 


【国际 诊断 标准 及 分 类 了 
2005 年 第 二 版 国际 睡眠 疾病 诊断 标准 (International 

Classification of Sleep Disorders,ICSD-I ) 将 发 作 性 睡 病 分 
为 四 类 , 即 Q@ 发 作 性 睡 病 伴 独 倒 型 ;加 发 作 性 睡 病 不 伴 独 倒 
型 ;@ 继 发 性 发 作 性 睡 病 。 后 者 又 包括 由 于 其 他 疾病 原因 
所 致 的 发 作 性 睡 病 和 不 能 分 类 的 发 作 性 唾 病 。 在 这 里 ,我 
们 将 前 两 者 的 诊断 标准 作 一 简单 介绍 ( 表 23-8-15)。 

表 23-8-15 ”发 作 性 睡 病 的 ICSD- 荆 诊断 标准 

分 类 诊断 标准 





























发 作 性 睡 病 伴 ”1. 日 间 过 度 思 了 睡 症 状 几乎 每 天 出 现 

狮 倒 型 持续 超过 3 个 月 

. 有 明确 的 狸 倒 发 作 史 。 独 倒 定 义 

为 由 情绪 变化 引起 的 突然 的 一 过 
性 的 骨骼 肌 无 力 

3. 如 果 可 能 ,诊断 应 该 通过 PSG 监 
测 证 实 ( 但 非 必需 ) .测试 项 目 包括 
整 夜 多 导 监 测 和 MSLT 两 部 分 
@ 在 夜间 睡眠 时 间 充 足 的 情况 下 
( 宇 6 小 时 ) .MSLT 平均 人 睡 潜伏 
期 6 分 钟 .并 且 出 现 2 次 或 者 2 
次 以 上 SOREMPs 者 或 者 四 有 恼 兰 
液 hypocretin-1 水 平 低 于 110pg 
ml 或 低 于 正常 人 平均 水 平 1,3 值 
以 下 者 

4. 日 间 过 度 思 睡 不 能 以 其 他 睡 虐 疾 
病 . 躯 体 疾病 或 者 神 < 突 病 , 精 
神 疾病 .药物 或 者 物质 滥用 来 解释 

与 发 作 性 睡 病 伴 独 倒 型 相仿 ,只 是 临 

床 没 狸 倒 发 作 史 。 对 于 此 类 患者 

PSG 监测 必 不 可 少 , 在 MSLT 前 夜 睡 

眠 保证 的 情况 下 .必须 出 现 : 

MSIT 平 均 人 睡 潜伏 期 和 志 6 分钟, 并 

且 出 现 2 次 或 者 2 次 以 上 SOREMPs 


to 





发 作 性 睡 病 不 
伴 莉 倒 型 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

典型 前 病例 可 以 通过 临床 病史 加 以 诊断 ,但 如 颗 条 件 
人 允许 ,还 是 推荐 使 用 整 夜 多 导 睡 虐 监 测 CPSG) 和 MSLT 加 
以 确诊 .并 对 疾病 的 产 重 程度 进行 判断 。 

1. 发 作 性 睡 病 患 者 整 夜 PSG 监测 常 出 现 的 表现 

CD 入 了 睡 潜伏 期 稍 拓 :通常 三 10 分 钟 ，25% 一 50 的 
中 者 人 睡 后 很 快 进 入 REM 期 睡 根 ,REM 岩 
分 钟 . 即 出 现 入 睡 贡 REM 睡 上 月 (SOREN 
SOREMPs Ek 报道 在 在 入 睡 期 纪 觉 和 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


对 不 足 。 患 者 睡眠 期 相 转 变频 繁 ,人 睡 后 柄 转 次 数 增多 ,人 
睡 后 清醒 时 间 增 加 。 
(3) 相当 一 部 分 的 患者 出 现 REM 睡眠 期 下 闫 下 肢 肌 
电 间 歇 性 和 持续 性 增高 ,视频 监测 上 可 以 捕捉 到 RBD 样 发 
作 现 象 。 
2. 日 间 PSG 监测 表现 
(1) MSLT 平均 入 睡 潜伏 期 <8 分 钟 。 在 前 夜 睡眠 得 
到 保证 (二 6 小 时 ) 的 情况 下 ,成 人 MSLT 平 均 入 睡 潜 伏 期 
宇 10 分 钟 ,在 8 一 10 分 钟 之 间 者 被 认为 处 于 临界 状态 。 云 
8 分 钟 为 病理 性 日 间 过 度 思 唾 ,而且 5 分 钟 者 则 为 严重 的 思 
睡 。 一 项 Meta 分 析 显 示 , 发 作 性 睡 病 患者 MSLT 入 睡 潜 
伏 期 为 (3. 1 士 2. 9 分 钟 , 即 属于 重度 思 睡 范围 。 
(2) 出现 2 次 或 者 2 次 异常 的 SOREMPs。 此 项 是 发 
作 性 睡 病 特征 性 的 表现 ,也 是 鉴别 发 作 性 睡 病 不 伴 狸 倒 型 
与 其 他 中 枢 起 源 的 日 间 过 度 思 睡 症 ( 如 ; 特 发 性 过 度 思 睡 ) 
相 鉴别 的 要 点 。 
需要 与 发 作 性 睡 病 鉴别 的 主要 是 引起 日 间 过 度 思 睡 的 
其 他 睡眠 疾病 ,常见 者 如 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 低 通 气 综合 
征 (OSASH) 慢性 睡眠 不 足 潭 夺 和 睡眠 周期 性 肢体 运动 障 
得 (PLMD) 引 起 的 日 间 过 度 思 睡 。OSAHS 患者 有 打 及 涩 














间 思 唾 症状 ,改善 日 间 社 会 /工作 能 力 ;@ 控 制 狸 倒 的 发 作 ; 
@ 改 善 夜间 睡眠 质量 。 

1 减轻 日 间 思 睡 症状 ”可 以 让 号 者 在 条 件 许可 的 情 
况 下 ,日 间 多 次 进行 计划 性 的 短暂 睡眠 。 如 在 校 学 生 每 次 
课 问 趴 在 课 桌 上 睡 5~10 分 钟 ,可 以 明显 改善 下 一 节 课 的 
清醒 程度 。 保 持 良好 的 睡眠 作息 习惯 ,避免 熬 稚 ,避免 日 夜 
题 倒 的 不 规则 作息 等 。 无 论 是 否 使 用 药物 治疗 ,这 些 行为 
疗法 在 药物 治疗 之 前 都 应 向 患者 进行 指导 。 

药物 治疗 方面 ,主要 是 使 用 CNS 兴奋 性 药物 。 国 外 一 
线 用 药 是 非 安 非 他 命 类 的 莫 达 非 尼 , 每 片 100mg, 每 日 剂量 
100~600mg, 分 次 给 药 。 该 药物 的 半衰期 为 10 一 13 小 时 ， 
故 通 常 在 清 庆 和 午间 两 次 用 药 ,不 主张 下 午 3 点 以 后 给 药 ， 
以 免 加 重 夜间 了 睡眠 的 紊乱 。 其 主要 副作用 包括 :头痛 , 心 
怪 、 恶 心 哎 吐 等 胃 肠 道 症状 ,成 疗 性 相对 较 小 。 日 前 我 国 尚 
未 上 市 ,最 常用 的 药物 是 盐酸 哌 甲 本 及 其 缓 释 剂 。 前 者 
l0mg/ 片 ,与 100mg 葛 达 非 尼 等 效 , 故 每 日 用 药 量 在 10~ 
60mg 之 间 。 其 半衰期 为 3 一 4 小 时 ,同样 推荐 清 层 和 中 午 
给 药 ,午后 名 免 用 药 。 其 交感 神经 兴奋 性 副作用 和 成 瘤 性 
较 英 达 非 尼 明 显 。 

2. 控制 狂 倒 改作” 运用 作为 广泛 的 药物 为 五 郑 色 胺 


i 气 病 史 , 一 般 体 型 较为 肥胖 , PSG 监测 可 以 发 现 较 高 的 


NO 利 去 甲 情 上 腺 过 双 受 体 作用 的 SSRI 类 药物 文 拉 法 辛 ,每 
Walp A AHI 指 数 ,CPAP 治疗 在 纠正 呼吸 障碍 后 , 思 睡 症状 可 以 ”日 用 最 在 75~150mg。 其 他 可 用 于 狸 倒 控 制 的 药物 还 有 
eo 


:4 完全 或 者 部 分 道 转 。 慢 性 睡眠 不 足 /剥夺 患者 也 可 以 出 现 


非常 严重 的 日 间 思 睡 症状 ,甚至 出 现 个 别 SOREMP ,通过 
详细 生活 作息 的 询问 ,记录 了 睡眠 日 记 , 改 善 睡眠 习惯 后 思 账 
改善 等 加 以 鉴别 。 通 过 PSG 监测 可 以 明确 PLMD 的 诊 
断 , 昌 然 部 分 发 作 性 睡 病 患者 也 会 出 现 周期 性 肢体 运动 指 
数 增高 (PLMS) ,但 其 特征 性 的 SOREMP 在 PLMD 患者 中 
是 不 会 出 现 的 。 

特 发 性 过 度 思 睡 患者 也 是 以 日 间 思 睡 为 主要 临床 表 
现 , 但 该 病 患者 日 间 思 有 睡 程度 常 不 如 发 作 性 睡 病 患者 突出 ， 
较 少 提 及 在 活动 中 人 睡 ,其 睡眠 只 发 生 在 相对 安静 的 环境 
下 . 另外 ,在 MSLT 监测 中 ， 较 少 出 现 2 次 以 上 的 
SOREMPs。 

以 狐 倒 频繁 发 作为 突出 症状 的 患者 需要 与 特殊 类 型 的 
症 病 相 鉴别 ,发 作 性 患者 特有 的 日 间 过 度 思 睡 是 首 痫 患者 
所 没有 的 表现 。 


发 作 性 睡 病 患 者 的 治疗 需要 达到 三 个 目的 ;减轻 日 


扬 洛 西 汀 (20 一 60mg/d) , 西 本 普兰 (20 一 40mg/d)，, 毛 米 帕 
明 (10~20mg/d)。 国 外 常 使 用 的 羟基 丁 酸 (oxybate, 6 一 
9g/d) ,目前 国内 亦 无 。 

3. 改善 夜间 睡眠 质量 ”保持 良好 的 睡眠 作息 习惯 非 
常 重 要 。 对 于 诉 述 夜间 睡眠 质量 差 ,出 现 REM 睡眠 期 行 
为 障碍 的 患者 可 以 考虑 使 用 小 剂量 的 扬 硝 西洋 。 国 外 文献 
报道 最 为 有 效 的 治疗 药物 为 羟基 丁 酸 ,目前 国内 尚 无 。 
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第 九 章 ” 脱 骨头 性 疾病 


第 九 章 ” 脱 髓 精 性 疾病 


第 一 节 ”多 发 性 硬化 
李 振 新 
多 发 性 硬化 (multiple sclerosis, MS) 是 最 常见 的 CNS 
特 发 性 炎 性 脱 稻 靖 疾 病 (idiopathic inflammatory demyelin- 
ated diseases,IIDDs) ,是 导致 青 壮年 非 创伤 性 残疾 的 主要 
疾病 之 一 。 


【病因 及 危险 因素 】 

MS 迄今 病因 不 明 。 临 床 和 实验 研究 表明 ,任何 单独 
的 因素 都 不 能 引起 MS 的 发 病 ,也 不 能 解释 全 部 的 MS 表 
型 。 流 行 病 学 数据 提示 遗传 因素 和 环境 因素 共同 参与 了 
MS 的 发 病 。 

(一 ) 遗传 因素 ， 扯 传 因素 是 MS 发 病 的 内 因 , 分 子 流 


行 病 学 的 数据 证 实 了 遗传 易 感性 在 MS 发 病 中 的 重要 作 
用 ,评估 MS 先 证 者 不 同 级 别 亲 属 发 病 风险 的 家 族 研究 显 
不 ,MS 有 家 族 察 集 倾向 。 分 子 水 平 的 研究 也 提示 了 众多 
与 赵 传 相关 的 因素 。 










(二 ) 环境 因素 ”尽管 基因 决定 的 踪 传 易 感性 是 
发 病 的 基础 ,但 很 多 强 有 力 的 证 据 显示 环境 因素 





生 素 D 缺乏 .吸烟 等 ) 作 为 外 因 在 MS 的 发 病 中 也 扮演 着 
要 的 角色 。 


【病理 】 

MS 具有 CNS 的 IIDDs ye 病理 特征 . 即 散在 
要 是 白质 多 发 的 脱 移 攻 斑 
传统 的 


于 CNS( 太 、 兰 苗 和 视神经 )， 
块 , 血 管 周围 炎症 细胞 浸润 旺 iy 
观点 认为 ,MS 病灶 内 轴 索 相对 保留 ,CNS 灰质 很 少 受 坚 、 
随 着 临床 病理 学 研究 的 进展 ,发 现 很 多 新 的 组 织 病理 特征 
包括 轴 索 的 病变 .皮质 和 深部 灰质 的 病 址 . 脑 自 质 和 脑 灰质 
的 变性 , 软 脑 膜 炎症 细胞 浸润 ,不 同 程度 的 入 精 再 生 . 以 及 
慢性 脑 兰 黎 静 脉 供血 不 足 等 .这些 发 现 体现 了 MS 组 织 病 
理学 的 异 质 性 ,提示 MS 多 元 的 发 病 机 制 。 很 多 
MS 不 仅 仪 是 一 种 免疫 相关 的 疾病 ,而且 存在 神经 
至 循环 隘 但 的 病理 生理 过 程 。 














【发 病 机 制 】 

MS 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 。 病 毒 感染 与 自身 免疫 学 说 
为 其 主要 理论 。 近 年 来 的 研究 大 多 集中 于 EB 病毒 ,疱疹 -6 
病毒 与 MS 的 关系 ,但 至 今 没有 证 据 证 明 MS 与 病毒 直接 
感染 有 关 。 分 子 模拟 的 自身 免疫 学 说 以 及 神经 变性 已 成 为 
本 病 发 病 的 主要 机 制 。 


【临床 表现 】 





(一 ) 一 般 表 现 ”MS 病变 在 CNS 内 多 发 .散在 ,随机 的 本 
空间 分 布 特征 决定 了 MS 患者 多 样 的 临床 表现 。 好 发 于 青 层 》 





壮年 女性 ,起 病 年 龄 20 一 40 岁 之 间 ,部 分 患者 有 前 驱 事件 。 好 

常见 的 首发 症状 包括 :肢体 麻木 、 疼痛 或 感觉 异常、 肌 无 
力 ,视力 减退 ,走路 不 稳 及 大 小 便 异常 等 。 此 外 ,还 有 一 些 少 
见 的 症状 包括 认 知 功 能 障碍 、 意 识 障碍 ,多 痛 样 发 作 等 。 

(二 ) 病程 .临床 类 型 ”Lublin 等 根据 疾病 病程 特点 将 
MS 分 为 缓解 复发 型 (relapsing remitting MS.RRMS) , 继 
发 进展 型 (secondary progressive MS,SPMS) , 原 发 进展 型 
(primary progressive MS,.PPMS) 和 进展 复发 型 (relapsing 
progressive MS.RPMS) 。 这 一 分 型 已 被 广泛 应 用 Wa 
临床 试验 ,作为 患者 分 本 本 
大 .一般 均 持 
RRMS, 经 过 6 一 10 年 30% ~40% RRMS 续 关 
自首 次 发 作 至 EDSS 6 分 的 平均 时 间 在 15 年 左 布 ' 而 随访 
40 年 仍然 有 87 益 的 患者 存活 。 约 10 剖 左右 的 患者 首次 发 
作 后 5 年 内 .EDSS 评分 仍 在 3 分 以 下 .认为 是 恨 性 MS 
后 很 好 .而 也 有 患者 一 次 急性 发 作 就 出 现 明 显 的 神经 
的 残疾 .也 可 称 为 恶性 或 凶险 性 MS。 

(三 ) 常见 临床 表现 

1. 视神经 炎 (ON) 特 发 性 视神经 炎 是 MS 最 常见 的 
临床 表现 之 一 Wed 年 发 病 MS 患 少 C20 一 30 岁 ) 最 种 见 
的 首发 症状 .上 25% 左 右 。MS 患者 ON 通常 是 急性 起 病 ， 
单 们 的 视力 沽 浊 .时 略 有 色 褒 减退， 大 部 痊 活 动 眼球 时 
证 状 往 伍 在 7~ 10 天 内 进展 .通常 2 周 内 开始 组 
数 月 之 入- 
2. 眼球 活动 异常 



















前 






核 问 性 眼 肌 麻 辛 是 MS 最 车 见鬼 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


脑 干 体征 ,是 位 于 脑 桥 背 内 侧 或 中 脑 被 盖 区 的 内 侧 纵 束 受 
累 所 致 。 核 间 性 眼 肌 麻痹 的 特征 是 侧 视 时 内 收 眼 的 内 直 肌 
麻 交 伴 外 展 眼 的 眼球 起 晤 。 有 眼球 在 垂直 方向 上 的 位 置 偏差 
和 凝视 诱发 眼球 震 同 也 是 MS 的 常见 表现 。 

3. 其 他 脑 干 症状 ”MS 常 累及 前 庭 ,但 很 少 出 现 听 力 
减退 和 失 正 。 构 音 障碍 ,吞咽 困难 、 舌 肌 运动 受 限 通常 发 生 
im a 是 核 上 传导 通路 病变 引起 的 假 性 延 通 麻 阁 
所 致 。 容 及 皮质 崇 艇 束 、 准 艇 据 脑 束 、 疹 骨 小 脑 束 等 传导 通 
路 .患者 会 出 现 交叉 性 功能 障碍 ,MS 患者 很 少 因 为 消失 高 
须 段 和 延 通 病变 而 引起 呼吸 受累 ,而 NMO 患者 可 以 有 病 
炸 相关 的 呼吸 衰竭 表现 。 

4. 感觉 症候 ”是 MS 最 常见 的 首发 症状 之 一 ,包括 单 
歧 、 偏 身 或 面部 的 针 刺 感 麻 木 , 发 痒 .温度 觉 减 退 以 及 胸 背 
部 束 带 感 等 。 ee :会 出 现行 走 不 稳步 态 异 常 、 
精细 动作 笨拙 等 感觉 性 共 济 失调 表现 。 一 些 忠 者 可 以 仅 累 
及 浓 散 后 索 ， 党 首 会 出 现 莱 尔 米 特征 ,症状 反复 刻板 。 

5. 疼痛 大 约 1/3 的 患者 认为 疼痛 是 MS 最 严重 的 
症状 , 约 1/2 的 患者 在 疾病 过 程 中 有 疼痛 的 症状 。 























疼痛 的 
形式 复杂 ,包括 骨骼 肌肉 疼痛 、 :疼痛 .神经 痛 、 中 枢 性 
疼痛 等 。MS 的 疼痛 可 能 是 病灶 直接 影响 , 链 如 三 叉 神经 





〗 根 进入 脑 干 区 域 段 的 脱 尼 稍 导 致 三 又 神 经 痛 .丘脑 脱 艇 精 引 
起 中 枢 性 疼痛 等 。 也 可 能 由 于 肌肉 痉挛 ,激素 应 用 以 及 活动 
减少 引起 的 继 发 性 疼痛 。 当 然 很 多 疼痛 具有 心 因 性 特点 。 
6. 运动 症状 脑 神 经 运动 核 以 及 传导 束 的 损害 可 以 
出 现 防 神 经 麻 疗 的 表现 (如 Bell 麻 闸 、 眼 球 运动 障碍 等 )， 
症状 可 以 单独 或 与 其 他 脑 干 的 症状 同时 存在 。 皮 质 瑚 骨 束 
的 损害 可 以 出 现 痉挛 性 竣 疾 的 表现 。 根 据 病变 的 部 位 和 程 
度 不 同 ,可 以 出 现 偏瘫 , 截 瘟 和 四 肢 冯 。 运 动 症状 往往 伴随 
着 肌 张 力 增高 和 风 反 射 亢进 以 及 病理 反射 的 出 现 。 长 期 的 
痉 齐 往往 会 导致 疲劳 .肌肉 次 缩 以 及 关节 挛缩 ,严重 影响 串 
en 
“小脑 症状 ”单纯 小 脑 症 状 在 MS 中 相对 少见 。 除 
Th 还 包括 肪 学. 行走 不 稳 . 言 
语 改 变 。 随 病程 进展 , 目 者 可 出 现 严 重 的 意向 性 起 晤 .协调 
朵 难 ` 身 下 共 济 失调 、 轮 替 动 作 不 能 .过 击 征 和 吟 诗 样 言 


Charcol 





言语 。 
= 联 征 是 指 眼 球 震 类 、 意 向 性 宕 额 和 吟 诗 样 言语 ， 
通常 见于 进 谎 性 患者 。 此 外 ,小 脑 症状 往往 与 脑 二 和 脑 神 
经 的 症状 华发 ,不 仅 严 重 影响 患者 的 歼 疾 程度 ， 而 旦 治疗 
困难 

8. 冰 髓 症状 ( 兰 稻 炎 和 疹 入 病 ) ”MS 常见 湖 窗 累及 
KRMS 状 宪 容 及 痊 常 表现 为 急性 特异 性 炎症 ,上 患 
出 现 感觉 ,运动 以 及 括约肌 切 能 障 但 等 表现 。PPMS 则 表 
内 为 慢性 进展 性 的 将 艇 病 , 黔 者 旦 现 陷 式 的 运动 障 但 .进行 
性 采 张 方 增 贡 和 竣 齐 性 截 钦 的 表现 

9 疲乏 是 MS 汉 常 网 的 主 沂 之 
Wo doi 状 . 首 区 - 疾 症 始终 


1 ,让 礁 引 矿 定 病 空 部 f 















十 行 -可 作为 MS 
溃 首 对 疲 三 定义 并 
六 理 性 疲 三 向 仿 是 患 阁 晶 
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常生 活 受 到 影响 .60 中 的 时 间 内 都 有 疲乏 感 。 应 用 疲乏 评 
定量 表 , 可 作为 临床 试验 的 指标 。 

10. 自主 神经 功能 障碍 “最 常见 的 是 膀胱 .直肠 功能 
上 性 功能 障碍 ,大 约 50 踊 MS 患者 存在 自 主神 经 功能 障碍 。 

通常 伴 发 于 其 他 损害 eg 
位 自主 神经 中 枢 等 .与 MS 严重 程度 无 关 。 

11. 发 作 性 症状 ”也 是 MS 常见 的 表现 ,近年 来 越 来 
越 受到 关注 ,可 能 与 异 位 脉冲 发 放 , 可 溶性 炎症 产物 的 直接 
效应 ,离子 通道 功能 异常 以 及 细胞 外 钾 离 子 聚 焦 等 相关 。 
痛 性 肌 张 力 障碍 样 姿势 异常 (也 叫 阵 发 性 肌 张 力 障 但 或 痛 

痉挛 ) 是 MS 最 常见 的 发 作 性 症状 其 他 的 包括 三 又 神经 
发 作 性 眩 举 、 耳 鸣 、 偏 头痛 也 较为 常见 。MS 症状 随 温 
度 升 高 而 加 重 也 可 以 视 为 发 作 性 症状 。 

12. 认 知 和 情感 障碍 ”神经 心理 研究 显示 45%~65% 
的 患者 存在 不 同 程度 的 认 知 功能 缺陷 .包括 信息 处 理 、 注 意 
力 、 集 中 和 抽象 能 力 ,操作 能 力 ws 语 记忆 能 力 减 退 等 ， 
皮质 性 失语 , 失 用 和 失 认 少见 , MS 早期 常 常 有 言语 流畅 性 
iio | 起 的 阅读 困难 等 表 
现 。 情 感 障碍 包括 焦虑 、 抑 郁 、 双 相 情 感 障碍 以 及 忆 博 感 失禁 
等 ,在 MS 人 群 中 所 占 的 比例 远 远 高 于 正常 人 群 ,此 外 MS 
患者 自杀 的 比例 较 一 般 人 桩 高 2 一 3 倍 。 

















【实验 室 检查 】 

(一 ) 血 和 脑脊液 免疫 学 “”MS 的 免疫 学 异常 包括 血 
液 和 脑 消 液 中 异常 的 自身 抗体 、 细 胞 因子 、 化 学 趋 化 因子 以 
及 淋巴 细胞 亚 群 的 变化 等 。 但 目前 能 作为 MS 诊断 亚 临 床 
证 据 的 仅 有 免疫 球 蛋白 指数 (IgG index) 和 穿 克 隆 区 党 
(OCB)。 多数 MS 患者 的 脑 消 液 总 蛋白 量 正 常 或 经度 增 
加 。 若 在 100mg/dl 以 上 应 该 怀疑 MS 的 诊断 ,IgG 量 增加 
和 IgG 性 质 的 改变 是 MS 主要 的 免疫 学 特征 之 一 , 它 反映 
MS 患者 CNS 内 病理 性 合成 IgG, 而 非 周围 血 进入 CNS。 

(二 ) 诱发 电位 ”诱发 电位 检查 有 助 于 发 现 亚 临床 和 
Eee 也 是 诊断 亚 临 床 MS 的 证 据 。 

- 视觉 诱发 电位 (VEP) 棋盘 格 视觉 诱发 电位 检查 发 
现 P A 显 延 长 ,但 波幅 相对 正常 是 MS 典型 
的 电 生 理 特征 ,提示 视神经 受 从 ,通常 双 侧 不 对 称 累及 
55%~76%MS 患者 存在 VEP 异常 。 

2. 脑 于 听觉 诱发 电位 (BAEP) 以 及 抠 体 感觉 诱发 电位 
(SEP) 的 异常 也 常常 提示 MS 患者 脑 于 (中 脑 , 脑 桥 ) 以 及 
准 向 传 到 通路 受累 。 

{三 ) 神经 影像 学 “MRI 是 最 敏感 和 最 特异 的 MS 畏 
助 诊断 工具 。 新 诊断 的 MS 中 95 多 以 上 存在 脑 MRI 异常 。 
RRMS 患者 每 一 次 临床 发 作 能 检 出 5~-10 个 新 的 或 扩大 的 
(增强 病灶 或 了 WI 脑 病灶; 确诊 MS 串 着 75 当 一 90 铬 存 
在 将 篇 MRI 异常 ， 尽管 有 些 患 者 仪 依靠 临床 上 存在 时 间 
和 空间 的 多 发 就 可 作出 诊断 .但 MRI 显 未 时 间 和 空间 的 证 
据 更 股 洛 观 必 ， 除 此 之 外 .MRI 寺 | 措 也 推荐 用 下 MS 病程 
















的 监测 和 随访 。 


【诊断 标准 了 

MS 诊断 标准 的 演变 反映 了 MS 诊断 技术 的 进步 和 对 
该 疾病 认识 的 提高 。 最 初 的 诊断 标准 来 源 于 病例 总 结 以 及 
病理 组 织 学 的 研究 ,依赖 临床 以 及 病理 组 织 学 的 发 现 .以 相 
对 特征 性 的 临床 表现 以 及 反复 发 作 的 临床 过 程 作为 MS 的 
基础 。 随 着 室 检 查 以 及 电 生理 研究 的 进展 ,将 lgG 指 
数 以 及 电 生理 检查 异常 应 用 于 MS 的 诊断 ,逐步 建立 了 
MS 诊断 的 亚 临 床 证 据 。 随 着 影像 学 .特别 是 MRI 技术 的 
进步 ,多 数 的 MS 病灶 可 以 直观 地 被 检测 ,以 影像 学 为 基础 
的 MS 诊断 能 更 准确 地 检 出 MS. 也 为 MS 治疗 和 随访 提供 
了 有 效 的 评价 工具 。 随 着 对 MS 替代 标记 物 的 研究 .一 些 
新 的 与 免疫 相关 的 指标 逐步 被 认识 .对 揭示 MS 的 病理 生 
理 本 质 有 着 重要 的 价值 .也 将 成 为 将 米 诊 断 MS 最 有 力 的 
依据 。 目 前 应 用 的 诊断 标准 是 2010 版 MeDonald 诊断 
标准 。 








【鉴别 诊断 】 

由 于 MS 以 及 相关 CNS 脱 锯 蒜 疾病 的 病因 尚 不 清楚 、 
加 之 脱 稀 精 病变 的 异 质 性 ,为 临床 正确 诊断 带 来 了 很 大 的 
困难 。 单 纯 依赖 MRI 影 像 或 其 他 辅助 检查 往往 会 引起 误 

许多 疾病 易 与 MS 混淆 ,特别 是 当 患者 出 现 不 典型 的 
症状 和 体征 时 ,病程 呈 单 相 进展 时 . 仅 有 一 个 部 位 病变 的 表 
现时 ,患者 有 明显 的 认 知 损害 或 精神 症状 以 及 其 他 高 级 神 
经 功能 障碍 时 。 需 要 与 MS 鉴别 的 常见 疾病 见 表 23-9-1。 


MS 因 病 因 及 发 病 机 制 不 明 ,病理 生理 过 程 复杂 多 样 ， 
以 及 临床 症状 和 病理 亚 型 的 异 质 性 ,迄今 不 能 治愈 ,也 没有 
一 种 适合 于 所 有 疾病 亚 型 的 治疗 手段 。 

(一 ) 疾病 发 作 的 治疗 

1. 皮质 类 固 醇 ”是 治疗 MS 急性 发 作 或 RRMS 复发 
的 首选 治疗 方案 。 尽 管 没有 证 据 显 示 静 上 脉 应 用 四 泼 尼龙 
(CIVMP) 比 口服 甲 浚 尼龙 (MP) 有 更 好 的 疗效 ,但 临床 实践 
中 更 倾向 于 应 用 IVMP 治疗 。 

目前 公认 的 循 证 医学 A 级 推荐 方案 是 : 剂 基 500mg 人 
IVMP 连续 应 用 5 天 。 若 用 1000mg/d,IVMP 连用 3 天 、 
虽然 不 是 以 达到 A 级 推荐 ,但 临床 疗效 较 好 :1000mg 
IVMP 连用 3 天 继 之 以 口服 减 明 的 方案 届 于 级 推荐 
于 商 度 活动 性 患 痢 亚 组 CCSE 中 高 水 平 MBP MRI 多 见 增 
强 病灶 ) 可 以 应 用 2000mg.IVMP 连续 5 天 .推荐 证 据 为 
(级 ， 

2, 血浆 交换 (plasma exchange,PE) ”是 将 忠 首 的 血液 
在 体外 分 离 成 血浆 和 血细胞 成 分 . 弃 天 血浆 ,再 把 血细胞 成 
分 与 弃 夫 血浆 的 等 量 的 余 换 液 一 起 回 给 到 体 丹 .借以 天 除 











第 九 章 ” 脱 区 蒜 性 疾病 


表 23-9-1 需要 与 MS 鉴别 的 常见 疾病 


炎症 性 疾病 
系统 性 红斑 狼疮 
Sjogren’s 综合 征 
原 发 性 CNS 血管 炎 (PACNS) 
副 肿 瘤 性 胶 痊 藤 炎 
血管 性 疾病 
CADASIL 
血栓 
肉芽 肿 性 疾病 
结 节 病 
Wegener's 肉芽 肿 
淋巴 瘤 样 肉芽 肿 病 
感染 性 疾病 
病毒 性 脑 炎 
AIDS 
HLLVI 
神经 梅毒 
PML 
SSPE 
遗传 性 疾病 
肾上腺 脑 白质 营养 不 良 
异 染 性 脑 白质 营养 不 良 
疹 角 小 脑 性 共 济 失调 
遗传 性 痉挛 性 截瘫 
营养 缺乏 性 疾病 




















患者 体内 的 病理 性 组 分 ,如 自身 抗体 .免疫 复合 物 和 和 蛋白 结 
合 的 毒物 等 。 血 桨 交换 世 通 常 为 每 次 50ml kg 体重 .每 周 
1~2 次。PE 通常 比较 安全 ,但 并 非 无 任何 反应 和 无 风险 。 

3. 免疫 吸附 疗法 ”用 于 MS 的 治疗 仅仅 是 来 源 于 一 
些小 样本 的 病例 报道 以 及 个 人 经 验 . 与 PE 一 样 , 在 某 些 
激素 涌 疗 光 效 的 患者 中 .免疫 吸附 浓 疗 可 能 会 有 较 好 的 疗 
效 ,可 以 作为 MS 的 补充 治疗 。 

4. IVIg9 用 于 治疗 MS 发 作 的 理论 基础 与 PE 相似 ,但 
是 耕 1VIg 与 血浆 交换 具有 和 相似 的 临床 效果 尚 缺乏 证 据 。 
通常 应 用 LVIg 的 剂 旺 为 0.4g kg。 中 ,静脉 滴 注 ,连用 
3~5 天 .作为 负荷 谭 忆 .然后 可 以 每 隔 4~~6 周 给 予 工 次 
IVlgo.2g (kg 中 或 0.4g 《kg。 由 的 追加 治疗 。 

(二 ) 疾病 缓和 药物 疗法 


modifying therabiecs.DMT 是 MS 患者 进入 次 




















疾病 组 和 疗法 (Cdisease- 


期 后 ， 
病 进 展 和 延 
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第 二 十 三 篇 “神经 系统 疾病 
单 抗 (tysabri) 。 
1. 8B- 干 扰 素 是 临床 应 用 最 早 . 经 验 较 丰富 的 


DMDs。IFN 根据 蛋白 质 的 氨基 酸 结构 .抗原 性 和 细胞 来 
源 可 分 为 :IFN-a、IFN-B、JIFN-y, 其 中 IFN-a,IFN-8 为 了 型 
干扰 素 ,由 白细胞 和 成 纤维 细胞 产生 ,具有 明显 的 抗 病毒 作 
用 ,而 下 N-y 为 工 型 干扰 素 , 由 淋巴 细胞 产生 ,具有 明显 
的 免疫 调节 功能 。 重 组 的 IFN-a、IFN-8、IFN-y 均 曾 被 用 于 
MS 的 治疗 ,但 仅 有 IFN-B 最 有 效 ,并 得 到 广泛 的 应 用 。 

(1) IFNB-1b[ 倍 泰 龙 (betaferon/betaseron)]: 是 1980 
年 通过 基因 工程 利用 大 肠 埃 希 菌 克隆 合成 的 重组 干扰 索 ， 
与 天 然 干 扰 素 和 全 NB-la 氨基 酸 有 所 不 同 , IFNB-1b 缺乏 
X 位 甲 基 化 ,17 位 半 胱 氨 酸 被 丝氨酸 所 取代 ,此 外 ,IFNB- 
lb 结构 还 缺乏 糖 基 化 链 。 它 保留 了 天 然 干扰 素 的 活性 ,但 
更 稳定 。 多 项 临床 试验 的 结果 显示 ,250yg 隔日 皮下 注射， 
不 仅 能 减少 复发 率 , 且 有 较 好 的 安全 性 和 耐 受 性 。 

(2) IFNB-la(avonex 和 rebif) :来 源 于 中 国 仓 鼠 卵 细 
胞 细胞 系 ,通过 组 织 培养 技术 产生 的 重组 IFN, 它 与 天 然 的 
IFN 结构 相同 ,并 有 相同 的 药理 学 特性 。 这 两 种 IFEN8-la， 
avonex 和 rebif 的 用 药方 法 及 频率 不 同 ,avonex 为 30pg, 每 
周 1 次 , 肌 内 注射 ;rebif 可 用 22pg 或 44pg, 每 周 3 次 ,皮下 

| 2. 醋酸 格 列 默 (glatiramer acetate, GA) 又 称 为 考 帕 
松 , 是 按照 能 精 素 碱 性 蛋白 (MBP) 的 组 成 ,由 L 丙 氨 酸 ,LL 

谷 氨 酸 、L- 赖 氮 酸 和 L- 酷 氨 酸 等 四 种 氨基 酸 以 6.0 : 1.9: 

和 7 :1.0mol/L 的 随机 浓度 合成 的 氨基 酸 肽 段 共 聚 物 。 临 
床 已 有 许多 研究 证 实 ,GA 可 有 效 地 降低 RRMS 患者 复发 
率 , 以 及 MRI 病灶 负荷 。 还 有 研究 显示 ,GA 可 以 有 效 地 
减少 全 ,WI 脑 内 的 “黑洞 ” 即 脑 白质 低 信 号 病灶 。 一 些 IFN 
8 治疗 失败 的 RRMS 患者 应 用 GA, 疾 病 复发 率 和 病灶 活 
动 性 仍 可 持续 减少 ,因此 GA 作为 一 种 有 效 的 DMDs 也 被 
列 为 一 线 治疗 药物 。 

GA 通常 的 用 法 是 20mg, 皮 下 注射 ,1 次 /天 。GA 的 
不良 反应 通常 较 轻微 ,包括 注射 局 部 反应 ` 血 管 ,胸痛 、 
无 万、 感染 ,疼痛 、 恶 心 .关节 痛 :焦虑 、 肌 张力 过 高 等 。 

3. 那 他 珠 单 抗 (natalizumab) “是 针对 整合 素 的 办 亚 
单位 的 人 源 性 MeAb ,而 8 亚 单位 均 能 与 a; 亚 单位 结合 .其 
作用 机 制 是 阴 断 a:B 整 合 素 或 a;B; 整 合 素 结 合 到 位 于 内 皮 
细胞 上 的 相应 受 体 .这 些 分 子 间 的 结合 在 淋巴 细胞 进入 中 
枢 神 经 (a Bi 和 VCAM1) 和 肠 道 (omB; 和 MAdCAM 1) 的 
过 程 中 是 必须 的 。 这 样 就 有 效 地 阻 断 了 免疫 细胞 的 迁徙 ， 
从 春 大 到 治疗 疾病 的 作用 。 

Tysabri 用 法 是 :300mg 加 入 0.9% NaCl 溶液 100ml， 
廊 脉 滴 注 , 约 在 1 小 时 滴 完 ,每 4 周 1 次 。 通 常 推 荐 应 用 6 
次 ,人 须根 据 患 者 情况 决定 疗程 。 此 药 用 法 方便 是 明显 的 
优越 性 

































常见 的 不 良 反 应 包括 ;头痛 ,疲乏 、 关 节 痛 、 碌 路 感染 、 
卜 揪 吸 道 感染 . 居 肠 炎 . 阴 道 炎 , 换 郁 . 上 肢体 疼痛 , 坡 部 不 适 、 








腹泻 .皮疹 等 。 若 用 药 时 出 现 PML 表现 .过 敏 反应 ,感染 
或 感染 风险 增加 以 及 肝 功 能 严重 受 损 , 应 立即 停 药 。 

4. 芬 戈 莫 德 (fingolimod, FTY-720) 是 一 种 新 型 的 免 
疫 抑 制剂 ,从 蝉 幼虫 (冬虫夏草 ) 的 子 充 菌 培养 液 中 提取 的 
抗生素 成 分 ISP-I 经 化 学 修饰 后 合成 的 新 型 免疫 抑制 剂 ， 
化 学 名 为 2-(4- 正 辛 基 葵 乙 基 )-2- 氨 基 丙 二 醇 盐 酸 盐 。 芬 蕊 
莫 德 是 畏 氨 醇 -L- 磷 酸 (s1P) 受 体 调节 剂 ， 在 体内 经 磷酸 化 
后 与 淋巴 细胞 表面 的 slP 受 体 结合 ,改变 淋巴 细胞 的 迁移 ， 
促使 细胞 进入 淋巴 组 织 , 阻 止 其 离开 淋巴 组 织 进入 移 植物 ， 
从 而 达到 免疫 抑制 的 效果 。 开 期 及 正 期 临床 试验 的 结果 已 
经 证 实 了 两 种 剂量 (1. 25mg 和 0. 5mg) FITY720 治疗 的 有 

5. 特 立 氟 胺 “是 哮 啶 从 头 合成 的 一 种 抑制 剂 ,具有 搞 
炎 和 和 抗 增生 活性 ,是 来 氟 米 特 的 主要 代谢 产物 。 特 立 饭 胺 
在 一 项 为 期 36 周 的 双 言 研究 中 ,人 选 179 例 RRMS 患者 ， 
分 别 进入 安慰 剂 组 .7mg/d 治疗 组 或 14mg/d 治疗 组 ;结果 
显示 与 安慰 剂 组 相 比 ,7mg/d 或 14mg/d 治疗 组 MRI 病灶 
活动 性 均 显 著 降低 。 

6. 其 他 可 选择 的 药物 

(1) 利 妥 蔡 单 抗 (rituximab) :是 基因 工程 产生 的 针对 
了 淋巴 细胞 表面 标志 物 CD20- 的 嵌 合 型 McAb, 它 通过 联 
合 的 细胞 免疫 与 补体 依赖 性 细胞 毒 效 应 促 发 凋 亡 ,从 而 消 
减 了 细胞。 也 细胞 的 消减 影响 抗体 产生 、 细 胞 因子 网 络 以 
及 也 细胞 接受 的 抗原 提 呈 和 工 细 胞 以 及 巨 鸣 细 胞 激活 ,但 
具体 的 治疗 MS 机 制 尚 不 明确 。 

(2) 免疫 抑制 剂 :特别 是 硫 唑 味 吟 . 环 磷 酰 腕 等 被 用 于 
MS 的 治疗 ,但 仍 无 足够 的 证 据 证 实 其 有 效 性 ,加 之 该 类 药 
物 潜在 的 严重 毒 副 反 应 ,如 致 畸 .致癌 等 ,不 推荐 在 RRMS 
患者 中 应 用 ,特别 是 年 轻 的 忠 者 。 

(3) 他 汀 类 :是 拳 甲 基 上 成 二 酰 辅 厂 A 还 原 酶 (HMCG- 
CoA) 抑 制剂 ,可 降低 血清 胆固醇 水 平 ,广泛 用 于 防治 心 脑 
血管 疾病 。 近 年 来 HMG-CoA 还 原 酶 抑制 剂 具有 的 免疫 
调节 作用 备 受 关注 。 已 有 多 项 研究 结果 表明 ,他 汀 类 的 免 
疫 调 节 作 用 可 能 有 益 于 MS 的 治疗 。 

(三 ) 症状 治疗 “MS 患者 可 以 出 现 各 种 各 样 的 临床 
症状 ,影响 患者 躯体 功能 和 社会 功能 。 症 状 治疗 是 MS 治 
疗 中 相当 重要 的 环节 ,对 改善 的 生活 质量 ,增加 特异 性 
治疗 的 附 受 性 有 重要 意义 。 对 症 治疗 不 仅 是 药物 治疗 ,还 
包括 物理 治疗 ,心理 治疗 等 。 


第 二 节 
















% 有 /| 这 所 人生 
饮 神 经 疹 丹 炎 
李 振 新 
视神经 消 稻 炎 ( neuromyelitis optica NMO) 也 称 为 
Devic 病 ,是 一 种 独特 的 CNS 炎 性 脱 般 次 活 工 : 
崇 及 视神经 和 兰 艇 ,引起 严重 的 视 方 损害 
病程 可 以 单 相 也 可 以 反复 发 作 , 发 作 后 多 不 能 完全 缓解 , 顶 












后 不 佳 。 长 期 以 来 ,NMO 被 认为 是 MS 的 一 个 变异 类 型 。 
近年 来 . 越 来 越 多 的 临床 和 基础 研究 结果 显示 了 NMO 的 
独特 性 。 


【病因 病 理 】 

NMO 的 病因 及 发 病 机 制 还 不 清楚 。 在 CNS 脱 鸣 籍 
疾病 中 ,西方 常见 的 MS 患者 以 大 脑 脑 干 病 损 为 主 ,而 东 
方 常见 的 NMO 患者 以 视神经 和 次 藤 损害 为 主 ,这 提示 疾 
病 的 发 生 与 遗传 素质 及 种 族 差异 有 关 。 临 床 、 病 理学 以 及 
免疫 学 的 特征 提示 NMO 的 发 病 可 能 不 同 于 MS, 抗 体 和 补 
体 介 导 的 免疫 损伤 可 能 是 导致 NMO 发 病 的 主要 因素 。 近 
年 来 发 现 针 对 AQP-4 的 抗体 .在 NMO 中 具有 高 度 特异 
性 ,可 能 参与 了 NMO 的 发 病 和 免疫 病理 过 程 。 


【临床 表现 】 

NMO 好 发 于 青年 ,男女 均 可 发 病 , 女 性 多 见 ( 男 : 女 

为 1: 3~1: 9)。 往 往 旺 急性 或 亚 急性 起 病 , 病 情 进展 迅 
速 , 可 有 缓解 -复发 。 急 性 严重 的 横贯 性 脊 散 炎 和 双 侧 同时 
或 相继 出 现 的 球 后 视神经 炎 是 本 病 特征 性 的 临床 表现 ,可 
在 短 时 间 内 连续 出 现 , 导 致 截 竣 和 失明 。 除 此 之 外 ,还 有 视 
神经 和 痊 艇 以 外 的 症状 和 体征 。 
1. 视觉 症状 ”首发 的 视觉 障碍 常 为 眼球 后 疼痛 ,尤其 
在 转动 眼球 时 明显 ,随即 出 现 视力 减退 ,视觉 模糊 ,严重 者 
很 快 失明 ,双眼 可 同时 发 病 , 也 可 单眼 发 病 后 ,再 累及 另 一 
侧 视 神经 。 检 查 时 可 有 中 心 暗 点 或 中 心 视野 缺损 ,还 可 伴 
有 周边 视 时 缺损 。 急 性 视神经 乳头 炎 的 眼底 改变 可 见 视 乳 
头 水 肿 , 而 急性 球 后 视神经 炎 的 眼底 可 无 改变 ,后 期 出 现 视 
神经 鞭 缩 对 光 反 射 不 同 程度 减弱 。 眼 外 肌 功能 正常 。 

2. 冰 髓 症状 ”以 横贯 性 将 髓 病变 首发 的 患者 通常 表 
现 为 双 下 肢 无 力 \ 麻 木 ,由 远 端 开始 , 数 日 内 逐渐 上 升 至 胸 
段 甚至 颂 段 湖 摔 水 平 而 出 现 双 下 歧 截 次 或 四 肢 竣 ,以 胸 段 
受累 多 见 。 双 下 上 肢 瘫 痪 可 为 完全 性 ,也 可 为 不 完全 性 。 急 
性 期 为 疹 骸 休克 症状 ,表现 为 双 下 上 肢 周期 性 次 奖 , 伴 果 浇 
留 , 病 变 水 平 以 下 各 种 感觉 缺失 。 至 恢复 期 则 瘫痪 肢体 的 肌 
张力 增高 , 妥 反 射 亢进 ,出 现 病理 反射 等 痉挛 性 次 疾 的 体征 。 
此 外 ,不 少 患者 可 伴 有 痛 性 痉挛 和 沫 尔 米 特征 。 病 变 水 平 以 
下 也 可 伴 有 自主 神经 损害 的 症状 ,如 少 汗 \ 皮 肤 划 痕 征 等 。 

3. 视神经 消 父 以 外 症状 ”除了 典型 的 视神经 和 冰 舞 
受累 的 症状 之 外 ,很 多 NMO 患者 还 会 出 现 胃 肠 道 症状 . 包 
括 反 复 恶 心 、 哎 吐 以 及 奖 固 性 呢 逆 等 ;内 分 泌 功 能 亲 乱 症 
状 , 如 闭经 .泌乳 素 增 高 并 异常 泌乳 ,个 别 甚至 发 生 尿 出 症 ， 
可 有 下 丘脑 功能 障碍 引 过 肥胖 和 贪 食 .嗜睡 \ 低 血 钠 和 低 体 
温 等 ;脑病 症状 ,如 绒 默 ,记忆 力 减 退 .以 及 幻觉 和 精神 症状 
等 。 这 些 非 视 神经 和 兰 通 症状 与 部 分 NMO 患者 存在 的 脑 
内 病灶 相关 。 

多 数 NMO 忠 寺 为 单 相 病程 ,70% 的 病例 数 日 内 出 现 
截 次 : 约 半数 患者 受累 眼 发 生 全 盲 。 少 数 患者 为 复发 型 病 























第 九 章 ” 脱 髓 鞘 性 疾病 


程 ,其 中 约 1/3 发 生 截 竣 , 约 1/4 视力 受累 ,临床 事件 间隔 
时 间 为 数 月 至 半年 ,以 后 的 3 年 内 可 多 次 复发 孤立 的 视 神 
经 炎 (ON) 和 兰 散 炎 。 





【实验 室 检 查 】 

1. 血清 与 脑 养 液 ”大 约 85 吧 的 MS 患者 脑 着 液 中 可 
检测 到 宅 克 隆 带 , 而 在 NMO 患者 中 出 现 率 仅 15%% 一 
35%。IgG 合成 指数 NMO 也 同样 明显 低 于 MS。NMO 急 
性 期 脑 消 液 白细胞 数 可 超过 50/mmy ,可 有 中 性 粒 细胞 .这 
种 脑 疹 液 改 变 在 典型 MS 中 非常 少见 。NMO-IgG 作为 
NMO 特异 性 的 生物 学 标志 物 ,该 抗体 诊断 NMO 的 敏感 
性 达到 50 站 一 80% ,特异 性 是 85 中 一 100% 左 右 。 

2. MRI NMO 关 骨 炎 急性 发 作 时 次 能 MRI 会 出 现 明 
显 异常 。 最 显著 的 特征 是 兰 钥 病灶 大 多 超过 3 个 椎 体 长 
度 , 呈 TiWI 低 信和 号 和 TWI 高 信号 改变 ,增强 可 见 斑 片 状 
强化 ,病变 主要 位 于 冰 久 中央 ,受累 节 段 可 见 疹 髓 肿胀 。 随 
着 时 间 推 移 , 关 散 肿 胀 和 强化 变 为 持续 通 内 T WI 异常 信 
号 和 (或 ) 兰 艇 葵 缩 。 

3. VEP 多 出 现 Piu 波 形 正常 ,时 程 明 显 延 长 。 


【诊断 及 鉴别 诊断 】 - 
1. 诊断 标准 目前 应 用 改版 Wingerchuck (2006 ) 由 
NMO 诊断 标准 ,如 下 | 

(1) 必要 条 件 :视神经 炎 ;@@ 急 性 疹 髓 炎 。 

(2) 支持 条 件 :@ 疹 项 MRI 异常 病灶 延伸 3 个 椎 体 节 
段 以 上 ;@ 头 颇 MRI 不 符合 MS 诊断 标准 ;@ 血 清 NMO- 
IgG 阳性 。 

具备 全 部 必要 条 件 和 支持 条 件 中 的 两 条 , 即 可 诊 
断 NMO。 

2. 鉴别 诊断 

(1) MS: 尽 管 "NMO 不 再 被 看 作 是 MS 的 亚 型 而 是 一 
个 独立 的 疾病 单元 ”的 观点 已 经 形成 ,但 临床 上 MS 与 
NMO 的 鉴别 并 非 易 事 ,需要 综合 考虑 临床 .影像 学 以 及 免 
疫 学 等 指标 。 

(2) 特 发 性 视神经 炎 和 疹 区 炎 : 特 发 性 视神经 炎 和 和 痊 
链 炎 可 以 作为 NMGO 和 MS 发 病 的 表现 .但 大 部 分 (80% 一 
90%) 患 者 并 不 转化 成 NMO 或 MS. 溪 要 综合 评估 头颅 和 
痊 售 MRI、CSF 白细胞 .OB、IgG Index、NMO-lgG 以 及 随 
访 复发 的 情况 进行 鉴别 诊断 。 

(3) 其 他 :如 Leber 视神经 病 、 横 贯 性 次 币 炎 、 亚 急性 
坏死 性 关 久 病 、 亚 急性 联合 变性 、 演 能 硬 冰 膜 动 欧 脉 并 、 次 
凡 小 脑 性 共 济 失调 、 进 传 性 
管 病 , 热 带 痉 这 性 瘫痪 、 肝 性 次 
鉴别 。 













蓝 病 等 .也 应 与 NMO 相 


以 往 由 于 NMO 被 认为 是 MS 的 亚 型 .因此 NMO 的 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


治疗 以 MS 作为 参照 :然而 近年 来 研究 发 现 NMO 与 MS 
存在 不 同 的 免疫 致 病 途 径 , 因 此 越 来 越 多 的 临床 试验 开始 
针对 NMO 患者 以 求 寻找 更 为 有 效 的 治疗 。 

(一 ) 急性 期 治疗 

1. 糖 皮质 激 紊 ”采用 大 剂量 甲 泌 尼 龙 冲 击 疗法 能 加 
速 病情 缓解 ,是 首选 的 急性 期 治疗 方法 。 

2. 血浆 置换 NMO 患者 对 甲 泼 尼龙 冲击 疗法 反应 不 
佳 时 ,可 以 考虑 用 血浆 置换 疗法 ,可 能 会 有 意外 的 疗效 。 

3. 1Vlg ”对 甲 小 尼龙 冲击 疗法 反应 差 的 患者 ,可 选用 
IVIg, 从 临床 经 验 看 ,1VIg 治疗 NMO 较 治 疗 MS 效果 好 。 
免疫 球 蛋 白 用 量 是 0. 4g/(kg. d) 静 滴 , 一 般 连 续 用 5 天 为 
二 外 疗程 ， 

4. 激素 联合 其 他 免疫 抑制 剂 ” 在 激素 冲击 治疗 收效 
不 佳 时 ,尤其 合并 其 他 自身 免疫 疾病 的 患者 ,可 选择 激素 联 
合 其 他 免疫 抑制 剂 治疗 方案 。 有 报道 系统 性 红斑 狼疮 合并 
NMO 女性 患者 ,在 口服 和 静脉 使 用 大 剂 旺 激素 、 免 疫 球 蛋 
白 和 麦 考 酚 酯 治疗 无 效 后 ,采用 环 左 酰胺 治疗 ,终止 病情 

(二 ) 缓解 期 治疗 ”缓解 期 治疗 的 目的 为 预防 复发 ,对 
于 急性 发 作 后 的 NMO、NMO 高 危 综合 征 且 血清 NMO-IgG 
阳性 者 应 作 早 期 预防 治疗 ,对 于 白 立 性 横贯 性 沽 入 炎 合并 
NMO-IgG 阳性 的 患者 ,高 度 预示 有 复发 的 可 能 .应 预防 治 
疗 .与 MS 不 同 ,没有 证 据说 明 干 扰 素 -8 能 预防 NMO 复发 。 

1. 免疫 抑制 剂 ” 硫 哗 嘎 叭 (2 一 3mg/(kg.d)) 单 用 或 

关 合 口服 小 尼 松 治疗 NMO, 有效 期 超过 18 个 月 .对 于 
NMO-IgG 血清 阳性 患者 应 长 期 应 用 免疫 抑制 剂 ,以 防 复 
发 (了 B 级 推荐 ) 。 其 他 免疫 抑制 剂 还 可 选用 来 氟 米 特 、 环 抱 
素 、 环 磷 酰 胺 、 麦 考 酚 酷 、FK506 等 。 

2. 利 妥 昔 单 抗 (rituximab) ” 利 受 蔡 单 抗 是 一 种 针对 BB 

细胞 表面 CD20 的 单 克隆 抗体 . 利 妥 背 单 抗 静 脉 滴 注 
375mg/m ,每 半 1 次 (B 级 推荐 ) 有 报道 用 利 妥 些 单 抗 治 
亲 25 例 NMCO 患者 .观察 19 个 契 ,复发 秦 显 殴 降 低 (P 一 
U4.001) ,80% 功 能 






















性 ,对 于 这 部分 患者 激素 减 量 机 比 MS 要, 有 报道 小 剂量 淡 
尼 松 维持 治疗 能 减少 NMO 复发 ,也 有 报道 定期 激素 冲击 ， 


Ho 





如 每 3 个 月 冲击 ] 次 ,能 减少 NMO 复发 ,但 尚 无 大 样本 多 
中 心 随机 对 照 试验 结果 

(三 ) 对 症 治疗 

1. 疼痛 及 痛 性 痉挛 
将 林 ,、 度 次 两 庆 等. 

2. 精神 症状 ”可 按 猜 神 疾病 治疗 ,特别 有 严 
应 项 防 自 条, 并 选择 拨 是 订 .就 县 
治疗 . 

3. 疲劳 症状 


:5 了 砍 大 


可 用 到 号 珊 平 、 加 马 喷 二. 阿 米 





重 抑 能 者 
折 风 西 汀 等 抗 黎 名 药物 








芍 励 哲 动 ,康复 训练 ”药物 可 用 人 金刚 烷 

















4 膀胱 直肠 功能 障碍 “配合 药物 治疗 , 尿 失禁 可 选 有 
两 昧 紧身 普 布 宁 , 哌 唑 哑 等 ; 尿 注 留 应 导 尿 ,便秘 可 用 组 演 
药 , 重 者 可 灌肠 。 

6 下 胶 痉 挛 可 用 巴 颁 芬 口服 , 重 省 可 椎 管内 给 药 ， 
也 可 用 肉 毒 考 索 A。 

第 三 节 急性 播 散 性 
脑 准 髓 炎 
李 振 新 


急性 播 散 性 脑 状 髓 炎 (acute disseminated encephalo- 
myelitis, ADEM) 是 一 种 少见 的 与 免疫 相关 的 CNS 炎 性 脱 
备 畏 疾病 ,主要 见于 儿童 和 青少年 ,病程 多 为 单 相 性 ,迄今 
已 经 被 认识 200 余年 。 近 年 来 也 有 复发 性 播 散 性 脑 峭 储 炎 
(RDEMD) 或 多 相 性 播 散 性 脑 峭 禾 炎 的 报道 (MDEM)。 
ADEM 通常 继 发 于 发 热 感染 或 疫苗 接种 后 等 ,又 称 为 感染 
后 脑 炎 或 疫苗 接种 后 脑 炎 ,也 可 以 继 发 于 皮疹 ,甚至 蜜蜂 盐 
后 。 目 前 对 ADEM 还 没有 一 个 统一 的 定义 和 诊断 标准 。 
在 国内 诊断 的 散发 性 脑 炎 .急性 脱 通 畏 性 脑 炎 或 急性 脱 艇 
畏 白 质 脑 炎 / 脑 病 等 名 称 与 ADEM 代表 的 临床 疾病 类 似 。 








【病因 及 发 病 机 制 】 

感染 和 自身 免疫 是 导致 ADEM 的 主要 因素 。 两 种 动 
物 模型 酷似 ADEM 的 临床 和 病理 。 首 先 ,实验 性 自身 免疫 
性 脑 状 筷 炎 (EAE) 被 广泛 用 于 研究 ADEM 的 发 病 机 制 。 
脑 组 织 匀 浆 或 览 征 覃 白 成 分 加 弗 氏 完全 佐 剂 免疫 动物 后 ， 
可 以 出 现 四 肢 竣 ,体重 下 降 . 尿 失禁 等 表现 旦 病程 单 相 ,名 
织 病 理学 上 可 以 出 现 炎 症 、 脱 航 精 病变 ,免疫 动物 的 大 脑 和 
冰 备 中 检测 到 相应 的 抗体 成 分 。 其 次 ,Theiler 小 忌 脑 脊 散 
炎 , 是 20 世纪 30 年 代 建立 的 动物 模型 ,已 被 用 于 专门 研究 
关机 制 , 可 能 有 助 于 ADEM 的 发 病 机 制 的 
探讨 。 病 毒 感染 产生 炎症 的 级 联 反应 ,以 及 分 子 模拟 学 说 
是 导致 ADEM 发 病 的 主要 免疫 病理 机 制 。 


【临床 表现 】 

大 多 数 病例 为 儿童 和 青 壮年 ,在 感染 或 疫苗 接种 后 
1 一 2 周 急性 起 病 , 多 为 散发 ,无 季节 性 ,病情 严重 ,有 些 病例 
病情 凶险 , 疹 病 后 脑 冰 论 炎 常 见于 皮 疙 后 2~4 日 ,患者 党 
退 、 症 状 改 善 时 突然 出 现 高 热 , 病 性 发 作 、 异 睡 
。 人 根据 疾病 累及 的 部 位 、 主 要 临床 表现 以 及 严 
` 笔 者 推荐 将 ADEM 划分 为 三 型 ; 

1 类 脑 炎 -脑病 型 ”患者 往往 以 弥漫 性 症状 起 病 , 首 
发 症状 为 头痛 ,发 热 及 意识 模糊 ,严重 者 迅速 器 迷 和 去 脑 强 
直 发 作 ,可 有 痢 性 发 作 , 脑 膜 受累 出 现 头痛 ,呕吐 和 脑膜 刺 
激 征 等 。 
2. 类 MS-NMO 型 
症状 起 病 , 常 


















重 程度 等 


患者 往往 以 局 灶 性 神经 功能 缺失 
EE 或 四肢 竣 、 传 导 东 








型 感觉 障碍 、 尿 注 留 等 。 可 见 单 侧 或 双 侧 视力 减退 以 及 大 
脑 半球 、 脑 干 或 小 脑 受 罕 的 症状 体征 。 多 灶 的 症状 和 体征 
在 短 时 间 内 (1 一 2 周 ) 出 现 ,部 分 患者 存在 认 知 减退 淡漠 、 
意识 水 平 下 降 等 弥漫 性 症状 ,临床 上 与 急性 MS 难以 鉴别 。 

3. 暴发 性 ”急性 坏死 性 出 血性 脑 疹 血 炎 又 称 为 急性 
出 血性 白质 脑 炎 (acute hemorrhagic leukoencephalopathy， 
AHL) ,认为 是 ADEM 暴发 型 。 起 病 急 又 ,病情 凶险 ,死亡 






率 高 。 表 现 高 热 ,意识 模糊 或 氏 迷 进行 性 加 深 , 烦 躁 不 安 、 


痫 性 发 作 、 偏 准 或 四 肢 竣 ;CSF 压力 增高 ,细胞 数 增多 ,EEG 
弥漫 慢 活 动 ,CT、MRI 见 大 脑 、 脑 干 和 小 脑 白质 不 规则 的 低 


密度 区 及 伴 出 血 的 混杂 信号 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 

1. 血 和 脑脊液 检查 “大 多 数 患 者 最 初出 现 非特 异性 
证 状 ,如 头痛 、 发 热 .嗜睡 等 ,腰椎 穿刺 CSF 检查 通常 用 于 
排除 急性 的 病毒 .细菌 .真菌 或 寄生 虫 脑膜 脑 炎 。CSF 可 能 
会 出 现 非 特异 性 淋巴 细胞 增多 和 蛋白 升 高 。 赛 克隆 区 带 
《OCB) 在 儿童 患者 较 低 , 约 12% 左 右 ,成 人 较 高 ,45% 左 右 
(37. 5%~58%)。 

2. MRI ”应 用 最 广泛 的 诊断 工具 是 MRI 检查 。 
ADEM 在 脑 部 MRI 上 表现 为 广泛 的 ,多 灶 性 的 脑 白 质 病 
变 , 范 围 通常 >>50% 总 体积 ,病灶 常常 办 及 双 侧 丘脑 基底 
节 , 以 及 灰白 质 交 界 区 域 。 目 前 还 没有 确定 的 MRI 诊 断 标 
准 ,定期 MRI 随访 有 利于 ADEM 诊断 以 及 与 MS 的 鉴别 ， 
随访 间隔 至 少 6 个 月 ,如 果 MRI 出 现 新 的 病灶 ,强烈 提示 
MS 的 可 能 性 。 

3. 脑 活 检 ”怀疑 CNS 恶性 肿瘤 的 病例 需要 脑 活检 检 
查 。ADEM 典型 的 病理 特征 :全 血管 周围 巨 噬 细 胞 和 工 细 
胞 的 浸润 ,在 非常 早期 的 阶段 ,可 观察 到 多 形 核 粒 细胞 ; 
@ 与 MS 相 比 ,ADEM 脱 般 精 病变 限于 血管 周围 区域 ,往往 
没有 了 融合 的 脱 髓 鞘 斑 块 ;@ 疾 病 晚期 阶段 ,存在 星 形 胶 质 细 
胞 增生 和 胶 质 首 痕 的 形成 。 

4. 鉴别 诊断 

(1) CNS 感染 :病毒 .细菌 、 真 菌 或 寄生 虫 感 洲 引 起 的 
脑膜 脑 炎 ,通常 不 具有 ADEM 典型 的 MRI 表现 。 可 以 通 
过 特异 性 抗体 检测 ,微生物 培养 技术 ,或 直接 通过 PCR 病 
原 体检 测 来 帮助 诊断 。 

(2) 抗 磷脂 抗体 综合 征 :患者 的 临床 表现 和 影像 学 变 
化 与 ADEM 类 似 。 经 常 性 动脉 或 静脉 血栓 形成 流产 和 特 
定 的 抗 心 磷脂 抗体 以 及 出 现 多 种 其 他 自身 抗体 提示 抗 磷脂 
抗体 综合 征 的 诊断 。 

(3) 血管 炎 :CNS 原 发 性 血管 炎 吕 者 可 以 种 性 / 
出 现 头痛 、 意 识 改变 ,以 及 多 灶 的 神经 系统 损害 表现 ,市 归 
与 ADEM 鉴别 。 血 管 造 ; 


















第 九 章 ” 脱 髓 萌 性 疾病 

(4) CNS 肿瘤 :CNS 肿瘤 与 ADEM 相 比 起 病 隐匿 ,一 
些 临 床 特点 包括 认 知 改变 、 头 痛 、 局 灶 性 神经 系统 体征 与 
ADEM 类 似 。 此 外 ,MRI 可 能 类 似 于 ADEM, 它 可 能 会 显 
示 占 位 效应 及 灶 周 水 肿 的 迹象 。 脑 养 液 绸 胞 学 、 血 清 肿瘤 
标志 物 和 放射 诊断 检查 、 脑 活检 可 以 确定 诊断 。 副 肿瘤 综 
合 征 ,也 可 以 出 现 认 知 的 变化 ,口齿 不 清 、 步 态 不 稳 以 及 其 
他 临床 症状 和 体征 。 部 分 副 肿 瘤 综 合 征 如 发 生 于 卵 偶 癌 、 
乳腺 癌 , 小 细胞 肺癌 和 和 霍 奇 金 病 等 的 患者 可 检 出 神经 元 
抗体 。 

(5) 神经 结 节 病 :也 应 与 ADEM 鉴别 。 结 节 病 通常 是 
一 种 慢性 疾病 常 有 复发 -缓解 临床 表 型 。 此 外 ,有 全 身 器 官 
的 累及 ,神经 系统 累及 可 以 是 CNS, 也 可 以 是 PNS。 化 验 
检查 血管 紧张 素 转 换 酶 溶菌 酶 .血清 IL-2 受 体 、 胸 部 CT 
检查 和 支气管 肺泡 灌 洗 ,可 以 帮助 鉴别 。 

(6) 人 类 免疫 缺陷 病毒 相关 脑病 (HIV 脑病 ): 包 括 
HIV 脑 炎 及 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 (PML) ,也 需 考虑 鉴 
别 , 但 临床 发 展 速度 比 ADEM 慢 。HIV 筛 查 可 以 帮助 
鉴别 。 






































静脉 滴 注 高 剂量 的 皮质 类 固 醇 激素 仍然 是 急性 期 的 首 
选 治疗 。 虽 然 目前 尚 没有 临床 对 照 研 究 的 证 据 , 且 被 广泛 
的 认可 并 应 用 。 通 常 的 剂量 对 30kg 以 下 儿童 应 用 甲 泌 尼 | 
龙 按 10 一 30mg/(kg。d) ,30kg 以 上 用 1000mg d. 莫 脉 滴 
注 连 续 3 一 10 天 ,然后 根据 病情 逐渐 减 量 , 也 可 以 用 地 塞 米 
松 蔡 代 Img/(kg "qd) 。 皮 质 激素 反应 不 佳 的 患者 ,通常 选 
择 血 桨 置换 和 IVlg,0. 4g/ (kg 。 由) 连续 5~7 天 , 仍 无 反应 
可 以 考虑 使 用 免疫 抑制 剂 ,如 环 磷 栈 胺 或 米 托 意 本 等 。 

随 着 各 种 感染 早期 控制 以 及 大 剂量 皮质 激 索 的 早期 应 
用 ,ADEM 的 发 ; 死亡 率 已 经 显 低 。ADEM 长 期 
预后 与 疾病 发 病 的 快慢 ,症状 的 产 重 程度 和 认 知 功能 受 损 
的 情况 相关 ,通常 突 发 . 重 证 的 患者 预后 不 住 。 









第 四 节 ”弥漫 性 硬化 

地 振 新 

弥漫 性 硬化 ,也 被 称 为 “ 希 尔 德 病 (Schilder disease) “或 
“弥散 性 硬化 ”, 以 往 被 认为 是 MS 的 一 种 特殊 亚 型 .很 多 教 
科 书 也 应 用 过 “MS Schilder 型 "的 概念 。 最 早出 Schilder 
报道 ,但 以 后 的 病理 检查 发 现 ,在 报道 的 弥漫 性 硬化 病例 中 
有 1 例 为 肾上腺 脑 白质 营养 不 良 .1 例 为 浸润 性 淋巴 瘤 ， 
这 限制 了 对 弥 
至 于 出 现 概念 混 清 ,多 年 来 Schilder 病 和 弥漫 性 即 化 的 术 
语 被 不 加 区 别 地 用 于 多 种 情况 。Poser 分 析 了 405 例 靶 亡 
定义 为 弥漫 性 硬化 的 患者 ,其 中 33 例 患 者 仅 在 位 于 中 央 半 
列国 区 的 } 《是 儿童 .疾病 是 
进展 。72 例 除 大 脑 白 质 有 较 大 的 病灶 外 ,在 其 他 的 CNS 












:硬化 或 Schilder 病 的 病理 本 质 认识 . 凡 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


部 位 也 发 现 有 孤立 的 禾 精 脱 失 斑 .该 组 患者 发 病 年 龄 和 临 
床 病程 与 RRMS 相仿 。 由 于 病变 本 质 不 清 , 目 前 很 多 教科 
书 已 经 不 再 应 用 弥漫 性 硬化 或 Schilder 病 的 概念 。 


第 五 节 髓 精 发 育 
不 良性 疾病 

李 振 新 
黎 蒜 发 育 不 良性 疾病 (myelin dysplastic disease) .也 称 
为 脑 白质 营养 不 良 ,是 一 组 主要 累及 白质 的 遗传 性 疾病 
100 光 生 前 就 有 本 病 的 记载, 儿童 和 成 人 都 有 发 病 ， 患者 党 
常 有 家 族 中 ,早期 出 现 肌 症 挛 ,疾病 快速 进展 ,往往 导致 严 
重 的 后 果 。 临 床 常用 的 分 类 和 命名 主要 根据 病理 形态 学 发 
现 .染色 特 E, 以 及 疾病 累及 的 器 官 和 和 部 位 等 ,如 "球形 细胞 
脑 白 质 营养 不 良 "“ 异 染 性 脑 白质 营养 不 良 *“* 肾 上 腺 脑 白 
质 营养 不 良 "。 而 本 病 的 本 质 则 是 由 于 遗传 缺陷 导致 生物 
化 学 异常 ,影响 了 艇 精 的 形成 ,而 以 MS 为 代表 的 脱 盘 蒜 疾 














病 则 是 已 经 形成 的 艇 精 的 破坏 。 随 着 MRI 技术 的 进步 . 越 
来 越 多 的 患者 被 检 出 , 脑 白 质 营养 不 良 并 非 罕见 疾病 ,各 种 


类 更 总 发 病 率 和 琢 病 率 可 能 好 过 MsS。 
(一 ) 肾上腺 脑 白 质 营养 不 良 “肾上腺 脑 白 质 营养 不 
良 (adrenoleukodystrophies,ALD) 是 一 组 病因 不 同 的 遗传 
| 性 脂 类 代谢 病 , 其 生化 本 质 是 极 长 链 上 脂肪 酸 (VLCFA) 代 谢 
紊乱 导致 血浆 中 VLCFA 异常 增高 ,病理 上 表现 为 CNS 进 
行 性 脱 孵 蒜 以 及 肾上腺 皮质 萎缩 或 发 育 不 良 ,认为 是 细胞 
中 过 氧化 物 酶 体 有 结构 的 或 酶 活性 缺陷 , 故 属于 过 氧化 物 
酶 体 病 的 范围 。 
根据 遗传 方式 不 同 , ALD 可 分 两 种 类 型 。 一 种 是 常 常见 
的 X 连 锁 跟 传 (X-linked adrenoleukodystrophy,X-ALD) , 另 一 
种 是 常 染色 体 隐 性 遗传 ,发 生 于 新 生 儿 ， 称 为 新 生 儿 肾上腺 
蚁 白质 营养 不 良 (neonatal adrenoleukodystrophy,NALD) 。 
XALD 敏 病 基因 在 XX 染色 体 上 ,位 于 Xd28. 是 最 常见 
的 脑 白 质 营养 不 良 。z 病 起 病 的 年 龄 不 一 ,可 见于 儿童 和 
成 人 ;临床 症状 轻重 不 等 .有 的 可 能 长 期 不 出 现 症状 。 另外 
进 有 介 二 儿童 型 和 成 人 型 之 问 的 过 渡 类 型 ， 
儿童 起 病 的 X- 连 锁 ALD 最 为 多 见 ， A 4~10 
岁 间 的 男孩 起 病 。 早 期 症状 隐匿 .临床 上 难 ; 
表现 为 轻 度 的 人 格 蜡 常 以 及 性 情 改 变 ,以 后 i 神经 症状 和 肾 上 
腺 症状 可 同时 出 现 , 或 相继 出 现 , 也 可 能 SE, 独 存在 。 神 经 系 
统 症状 可 见 多 动 ,攻击 性 行为 .智力 低下 ,学 习 了 困难 .记忆 障 
但 ,退缩 等 ,运动 障 但 有 步 态 丰 末梢 神经 受 
案 不 明显 。 此 外 ,可 见 全 身 性 或 部 分 性 交 病 发 作 , 视 、 昕 隘 
但, 视神经 肾上腺 皮质 功能 不 全 时 ,表现 为 轻重 不 
等 的 皮肤 和 笑 膜 色素 增加 、 变 黑 以 及 失 直 征 。 病程 为 进行 
性 ,多 在 上 5 岁 以 内 死亡 。 除 此 之 外 ,X ALD 还 存在 着 变异 
类 硕 。 首 先是 X 连 锁 肾上腺 状 能 神经 病 (ANN). 常 常 起 病 
年 龄 较 晚 ,也 避 以 成 人 起 病 ,主要 表现 为 进展 性 准 入 病 .有 痉 




































等 。 
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牵 性 蕉 症 , 括 约 肌 功能 障 但 。 末 梢 神经 受累 ,下 及 感觉 异常 。 
肾上腺 皮质 功能 不 全 的 症状 较 重 ,可 出 现 于 早期 ,并 可 有 性 
腺 功能 减退 , 血 中 罕 珊 减低 。 晚 期 可 有 小 脑 性 共 济 失调 , 精 
神 行为 异常 ,智力 倒退 等 。 第 二 是 成 人 脑 型 ALD(AC- 
ALD) ,可 以 隐匿 起 病 也 可 以 较 快 起 病 , 大 约 20% 的 AMN 患 
者 经 历 5 一 10 年 后 转变 为 AC-ALD, 首 先 表 现 为 神经 心理 的 
异常 ,继而 出 现 痴呆 , 共 济 失 调 、 冶 靖 、 直 到 死亡 ,MRI 存在 对 





称 、 融 合 的 脑 白质 异常 。 第 三 是 女性 杂 合 子 ALD, 一 般 无 证 
状 ,但 可 能 在 30 岁 以 后 出 现 痉挛 性 轻 竣 。 
血浆 和 皮肤 成 纤维 细胞 中 VLCFA 增高 ,特别 是 Cs 脂肪 


酸 增 高 ,Cay/Co 比值 增加 ,可 以 帮助 诊断 ALD。 在 发 生 肾 上 腺 
皮质 功能 不 全 的 区 迪生 危 象 时 , 血 中 皮质 醇 碱 低 ,在 不 发 
象 时 , 需 用 ACTH 刺激 试验 才能 发 现 肾上腺 储备 减少 。 

和 成 纤维 细胞 中 VLCFA 含量 可 用 于 杂 合 子 得 检 a 
可 测 羊水 细胞 中 VLCFA 含量 。 对 于 男性 re 
神经 系统 症状 ,也 应 检测 VLCFA, 以 免 漏诊 本 病 。 

新 生 儿 肾上腺 脑 白 质 营 养 不 良 (NALD) 是 常 染 色 体 隐 
性 小传 病 , 基 央 位 点 尚 不 明 。 上 肝 细 胞 过 氧化 物 酶 体 的 数目 
和 体积 减少 。 病 理 改变 严重 , 脑 白 质 广泛 脱 败 和 精 ， 灰质 亦 有 
轻 度 变性 。 可 见 含 脂 类 的 巨 噬 细 胞 浸润 。 肾 上 腺 皮质 闭 
缩 , 胞 质 内 有 板 层 状 包涵 体 。 肝 大 ,胆道 发 育 不 良 。 新 生 儿 
期 首发 症状 为 肌 张 力 减 低 , 惊 不 ,发 育 迟 缓 。 有 的 为 特殊 面 
容 , 如 内 上 毗 袭 皮 ,颜面 中 部 发 育 不 良 . 上 脸 下 垂 等 。 可 有 肝 
大 。 常 见 白 内 障 , 腿 起 .色素 性 视网膜 病 。 多 数 病 儿 在 1 岁 
内 可 有 某 些 发 育 进 步 ,但 以 后 发 育 倒 退 ,进行 性 痉挛 性 次 
痪 , 恢 闫 , 共 济 失调 ,听觉 和 视觉 障碍 。 有 的 可 见 肾 上 腺 功 
能 不 全 的 症状 。 多 在 5 岁 以 内 死亡 。 脑 兰 液 常见 蛋白 增 
高 。 诊 断 依靠 生化 检查 。 血 奖 和 成 纤维 细胞 的 VLCFA 水 
平 增高 , 血 中 植 烷 酸 增高 , 血 中 六 氢 吡 啶 送 酸 增多 , 缩 醛 傍 
酸 (plasmalogen) 减少 。 本 病 产 前 诊断 可 测 羊 水 细胞 的 
VLCFA。NALD 在 临床 上 应 与 脑 肝 肾 综合 征 (zellweger 
病 ) 相 鉴别 ,后 者 也 也 是 常 染色 体 隐 性 路 传 的 过 氧化 物 酶 体 
病 , 但 病情 严重 , 鼎 面 时 形 更 明显 ,神经 系统 发 育 不良 ,有 肝 
便 化 ,性 有 微小 变种 。 多 在 一 - 岁 以 内 死亡 。 

ALD 这 一 组 疾 的 治疗 困难 。 发 生 肾 上 腺 皮质 功能 不 
全 时 ,可 用 激素 圭 代 疗法 ,给 i 予 类 固 本 激素 ,但 此 激素 对 于 神 
经 系统 症状 的 进展 并 无 影响 。 治 疗 X 连 锁 ALD 时 ,可 限制 
0 脂肪 酸 的 报信, 据 认 为 可 使 VLCFA 减少 ,但 其 临床 
效果 尚 需 进一步 证 明 。 其 他 治疗 如 用 肉 碱 . 安 妥 明 、 血 桨 透 
析 、 免 疫 抑制 剂 等 , 缘 无 效果 。 骨 骨 移 植 尚 处 于 试验 阶段。 

(二 ) 异 染 性 脑 白 质 营养 不 良 蜡染 性 脑 白质 营养 不 
恨 (metachromatic leukodystrophy， MLD) 是 一 种 神经 茜 脂 
沉积 病 。1910 年 首先 报道 ,为 党 染色 体 隐 性 遗传 。 存 活 新 
生 儿 发 生 率 约 为 /40 000。 本 病 是 由 于 染色 休 上 























22q13. 33 上 的 芳 基 硫酸 酯 栈 A(ARSA) 基因 缺乏 ,导致 荔 
基 硫酸 酯 蓝 A(arylsulfatase A, ASA) 不 足 ,不 能 催化 脑 硫 


此 水 解 而 在 体内 沉积 。 病 理 上 用 甲 沫 胶 蓝 染色 可 见 里 粒状 





的 红 黄 色 异 染 物 质 沉积 在 神经 元 、 胶 质 细胞 和 巨 叭 细胞 内 ， 
也 散 见 于 脑 白质 各 处 及 来 梢 神经 中 。 肝 、 肾 组 织 也 可 见 异 
染 物 沉积 。 临 床上 诊断 MLD 主要 依据 白细胞 内 ASA 活 
性 测定 ,15% 的 正常 人 群 由 于 编码 基因 的 多 态 性 而 出 现 低 
活性 的 ASA. 但 缺乏 临床 症状 。 因 此 要 正确 的 诊断 还 应 该 
依据 尿 脑 硫 脂 的 检测 以 及 .ARS4 基因 分 析 的 结果 

临床 上 根据 起 病 年 龄 可 以 分 为 3 个 亚 型 :晚期 婴儿 型 
(1 一 2 岁 起 病 ) .少年 型 (4 一 15 岁 起 病 ) 和 成 年 型 (16 岁 以 后 
起 病 ) ,以 晚期 婴儿 型 最 为 常见 。 起 病 年 龄 不 同 , 临 床 表现 也 
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本 病 临 床 症状 与 Krabbe 病 没有 什么 区 别 , 诊 断 十 分 困 
难 特 别 是 成 年 型 患者 诊断 更 为 困难 。 尿 、 血 液 白细胞 中 
ASA 活性 降低 为 诊断 本 病 的 依据 .患者 皮肤 成 纤维 细胞 培 
养 ASA 活性 降低 更 为 敏感 。 周 围 神 经 活检 直肠 黏膜 活 组 
织 检查 中 发 现 异 染色 性 类 脂 质 蜂 粒 可 确诊 本 病 。 本 病 的 确 
诊 依据 是 ASA 活力 检测 ,但 在 少数 有 典型 症状 而 ASA 活 
力 正常 情况 时 ., 则 应 考虑 激活 因子 缺乏 性 异 染 性 脑 白质 营 
养 不 良 的 可 能 性 。 帘 与 Pick 病 、AD 等 鉴别 。 



































存在 差异 ,1~-2 岁 之 问 发 病 的 婴儿 最 初 发 言 正常 ,常常 走路 
较 晚 ,逐步 出 现 运 动 减少 、 肌 张力 降低 ,维持 姿势 困难 ,不 能 
独立 站 坐 .其 至 抬头 困难 。 
中 ,继而 出 现 共 济 失调 ,痉挛 性 四 肢 竣 痪 ,视神经 萎缩 ,以 及 
周围 神经 病 表 现 ,最 终 多 数 患 者 进展 到 去 ee 成 年 起 
病 患者 大 概 占 20% 左 右 ,最 初 多 出 现 神经 心理 的 症状 ,甚至 
被 误诊 为 精神 分 绝症 ,运动 症状 以 及 进行 性 智能 减退 在 临床 
过 程 中 逐渐 加 重 ,少数 患者 也 可 以 有 周围 神经 病 和 肌 病 的 表 
现 ,其 他 表现 还 有 视神经 萎缩 和 肌 张 力 障 碍 等 。 
MID 由 ARSA 基因 突变 所 引致 ,基因 位 
其 突变 种 类 较 多 ;大 致 可 分 为 两 组 : 型 
生 具 有 活力 的 ASA. 其 培养 细胞 中 无 ASA 活性 ;A 型 突变 
的 患者 则 可 合成 少量 具有 活力 的 ASA。 患者 的 表 型 取决 
于 其 基因 突变 的 类 型 : [型 纯 合 突变 或 双重 杂 合 突变 者 在 
临床 上 表现 为 晚期 婴儿 型 :具有 工 型 和 A 型 突变 各 一 者 为 
Sr 而 两 个 突变 均 为 A 型 时 , 则 呈现 为 成 年 型 。 少 
.特别 是 青少年 型 的 发 不 是 由 于 编码 ASA 的 
es 其 ASA 活力 正常 ,这 是 由 于 患者 缺少 一 种 
洲 酶 体 蛋 白 ,硫酸 脑 霸 酯 激活 因子 (SAP1) 所 造成 的 。 这 类 
患者 亦 称 为 “激活 因子 缺乏 性 噶 染 性 蚁 白质 营养 不 恨 "”- 
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胶 积 水 Chydrocephalus) 是 以 脑 次 液 容 臣 增 才 稻 肝 
大 为 特征 .根据 病因 的 不 同 , 脑 积 水 可 分 为 简阳 性 、 冯 
和 正常 压力 性 三 种 类 型 。 








目前 本 病 无 有 效 疗 法 . 仍 以 支持 和 对 症 治疗 为 主 。 基 
因 疗 法 用 腺 病毒 等 载体 将 ASA 基因 转交 患者 以 延缓 或 终 
止 病情 发 展 ; 对 神经 系统 已 有 广泛 病变 者 尚 无 满意 治疗 方 
法 。 曾 有 人 应 用 牛 脑 提取 的 ASA 1000 万 局 静脉 或 靖 内 注 
射 , 虽 然 在 治疗 以 后 肝脏 组 织 中 天 的 活性 恢复 正常 ,但 脑 内 
酶 活性 和 脱 莲 鞘 病 变 仍 无 任何 改善 。 另 外 ,有 用 从 人 尿 中 
| ASA 进行 治疗 ,取得 了 一 定 的 疗效 。 本 病 主要 是 对 





















症 治疗 。 由 于 本 病 对 小 儿 危 害 较 大 .死亡 率 高 , 且 为 遗传 性 
疾病 ,所 以 对 有 家 族 史 的 孕妇 应 检测 羊水 细胞 内 ASA 的 活 


性 ,确诊 后 应 终止 妊娠 。 
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积 杰 可 由 和 拒 大 畸形 ,炎症 后 或 出 血 后 纤维 化 
引起 








5 一 1.8) 1000 次 分 
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:DChiari 畸形 由 型 ; 
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全 Dandy-Walker 综合 征 。 也 可 由 遗传 性 因 来 引起 ,如 义 连 
锁 的 脑 积 水 。 这些 患 者 大 多 数 是 导 水 管 狭 窄 。Dandy- 
Walker 综合 征 有 第 四 脑室 扩大 和 后 颅 窒 扩 大 (第 四 脑室 正 
中 和 孔 或 侧 孔 闭锁 )。Arnold-Chiari 畸形 可 在 出 生 时 伴 发 脑 
积 水 或 此 后 发 生 。 后 者 的 常见 原因 为 宫 内 感染 ,也 可 继 发 
于 产 伤 或 早产 引起 的 颅 内 出 血 和 脑膜 炎 。 
颅 底 蛛 网 膜 炎 也 可 致 脑 积 水 , 如 细菌 性 ,真菌 性 ,病毒 
和 螺旋 体 等 感染 或 瘤 性 蛛网 膜 炎 。 
脑 出 血 后 脑室 系统 内 凝血 块 或 基底 部 、 脑 窒 隆 面 的 闭 
塞 性 蛛网 膜 炎 阻 塞 脑脊液 回流 可 致 脑 积 水 。 出 生 时 低 体重 
脑 出 血 儿 中 梗阻 性 脑 积 水 的 发 生 率 高 达 26%~70%。 小 
脑 出 血 或 梗死 水 肿 压 迫 第 四 脑室 、 基 底 动 脉 扩张 以 及 其 他 
静脉 畸形 (如 Galen 静脉 畸形 ) 也 可 伴 有 脑 积 水 。 
松 果 体 瘤 或 一 侧 脑 组 织 的 占 位 性 病变 导致 中 线 结构 的 
水 平移 位 引起 第 三 脑室 受 压 或 阻塞 两 侧 的 Monro 孔 等 可 
致 脑 积 水 。 
交通 性 脑 积 水 可 由 于 脑 状 液 生成 过 多 或 吸收 减少 或 静 
脉 引流 功 能 不 全 引起 。 脉络 从 乳头 状 痛 是 唯 -- 已 知 的 由 条 
脑 举 液 生成 过 多 导致 脑 积 水 的 原因 。 
耳 源 性 脑 积 水 见于 慢性 中 丁 炎 或 乳 突 炎 后 伴 有 横 突 血 
二 “| 栓 形成 ,大 脑 大 静脉 引流 受 损 ( 如 皮 静 脉 或 颅 内 静脉 实 的 血 
有 | 脑 状 液 代 白 含 芷 与 脑 状 液 的 吸收 相关 ，。 当 蛋 白 含量 升 
高 ,超过 5.0g/L 时 ,可 以 诱发 脑 积 水 , 如 多 发 性 神经 炎 \ 兰 
和 管 膜 瘤 等 伴 发 的 脑 积 水 。 
正 压 性 脑 积 水 的 病因 不 清 。 皮 质 蛛 网 膜 下 腔 闭 寒 和 关 
闭 不 全、 蛛网 膜 颗粒 的 吸收 障碍 ,单纯 前 者 或 两 者 伴随 均 可 
致 正 压 性 脑 积 水 。 另 外 ,SAH、 头 部 外 伤 . 急 慢 性 脑膜 炎 
(如 结核 性 , 梅 还 性 等 ), 颅 底 的 Paget 病 也 可 导致 正 压 性 脑 
积 水 。 




















【临床 表现 】 

脑 积 水 的 临床 症状 取决 于 脑 积 水 发 生 的 快慢 和 形成 脑 
积 水 的 原因 。 与 病因 分 类 不 同 ,临床 上 通常 根据 其 临床 特 
征 分 为 四 种 类 型 :四 张力 性 脑 积 水 : 在 出 生 后 不 久 就 发 生 的 
脑 积 水 . 并 导致 脑 颅 增 大 ;加 隐 医 性 脑 积 水 : 当 颅 颖 已 经 融 
合 头颅 不 能 再 扩大 时 , 随 着 脑 积 水 的 增加 则 会 产生 相应 的 
症状 ;多 成 年 后 期 发 生 的 代 偿 性 脑 积 水 ( 正 常 压力 性 脑 积 
水 ); 守 急性 脑 积 水 。 

1 张力 性 脑 积 水 ” 为 先天 性 脑 积 水 ， 
各 水 “多 发 汪 在 3 岁 之 前 ,可 由 了 
并 后 数 周至 数 月 头颅 途 渐 增 大 和 前 后 向 门 饮 满 隆 起 。 患 儿 
烦 品 不 安 , 别 养 朵 难 , 频 繁 呕吐， 随 着 病情 进展 , 患 儿 遂 浙 
出 更 反 民 吕 钝 : 精 神 不 振 . 对 周围 环境 不 感 兴趣 .直至 不 能 
维 撞 活动 ， 意 儿 筑 部 前 帘 , 面 部 相对 较 小 , 颅 终 分 离 ,眼球 
下 视 . 现 舌 上 部 路 出 :形成 所 谓 的 " 落 目 征 ”。 头 颇 申 诊 可 有 
是 儿 虽 没有 视 乳 头 水 邑 , 作 会 库 








又 称 为 婴儿 型 脑 
引起 。 婴 儿 在 
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渐 出 现 视力 减退 ,视神经 著 缩 。 可 有 有 搬 独 发 作 ,智能 障碍 ， 
锥 体 束 损害 等 。 部 分 患 儿 因 头 部 太 大 无 法 坚 起 头 而 丰 床 ， 
逐渐 可 出 现 上 肢 届 曲 \ 下 胶 伸 直 姿势 。 严 重 者 可 有 颅骨 坏 
死 脑 状 液 内 沁 , 并 可 继 发 颅 内 感染 ,甚至 因此 而 死亡 。 

2. 隐匿 性 醒 阻 性 脑 积 水 、 这 类 脑 积 水 通 党 发 生 在 颅 
继 闭 全 之后。 其 病因 多 种 多 样 。 部 分 病例 为 明确 的 先天 性 
病变 引起 ,但 其 可 以 直到 青春 其 或 成 年 早期 ,大 部 分 病例 要 
到 更 大 的 年 龄 才 发 病 。 某 些 情况 下 也 可 引起 正 压 性 脑 积 
水 。 临 床 表现 差异 较 大 ,病程 长 短 不 一 。 部 分 病例 发 病 隐 
区 ,生前 可 能 未 被 发 现 ,或 办 其 他 原因 进行 脑 部 影像 检查 或 
死 后 己 解 时 才 被 发 现 。 患 者 可 表现 为 两 侧 额 时 或 棺 叶 的 交 
狂 。 也 可 表现 为 视 叶 的 症状 和 体征 ,如 精神 活动 异常 和 妙 
态 障 得 。 意 志 缺 失 、 注 意 力 缺 乏 , 注 意 力 分 散 . 进 缩 等 为 特 
征 性 改变 。 对 词语 或 其 他 刺激 的 即刻 反应 正常, 记忆 力 轻 
微 受 损 。 步 态 障碍 出 现 较 早 ,可 先 于 其 他 症状 体征 出 现 。 
部 分 病例 能 体 束 征 阳性 ,可 有 尿 失禁 等 

3. 正常 压力 性 脑 积 水 ” 基 
病变 也 可 产生 脑 积 水 并 达到 称 定 状态 , 脑 消 液 的 生成 和 吸 
收 之 问 达到 平衡 , 即 形成 正常 讨 力 性 脑 积 水 。 主 要 临床 特 
征 为 "三 联 征 ”: 缓 民 进 展 的 步 态 障 但、 智能 措 宇 \ 小 便 拓 村 
步 态 障 得 可 能 是 坡 星 出 现 的 特征 性 变化 , 主要 表现 为 步 太 
不 稳 , 平 衡 障碍 。 妥 部 无 力 和 疲乏 , 查 体 无 竣 疾 或 共 济 失 
调 。 古 者 可 出 现 小 步 态 。 侨 干 届 曲 ,行走 前 冲 ,但 无 类 昭 、 
册 强 让 ,动作 迟缓 或 


















非 渤 眼 性 蚁 晓 或 脑 实质 















页 ， 继 之 出 现 进行 性 加 重 的 精神 蜡 
常 ,如 痴呆 等 ,小 便 失禁 。 可 有 足 由 的 抓 氛 反 射 ,容易 跌 倒 。 
没有 病理 征 。 较 少 头痛 ,无 视网膜 水 肿 。 

4 成 人 急性 醒 阻 性 脑 积 水 、 最 常见 于 动脉 病 破 橡 引起 
的 SAH, 基 次 为 血管 畸形 破裂 出 血 或 大 脑 半球 深部 出 血 破 
入 脑室 系统 。 也 可 见于 第 四 脑室 肿瘤 或 脑 干 出 血 导 致 脑 峭 
液 循环 通路 阻塞 等 。 患 者 可 四 急性 颅 内 压 增高 而 表现 为 不 
问 程 度 的 头痛 , 视 物 模 寡 , 共 济 失调 ,记忆 力 下 降 ,定向 障碍 ， 
继 之 出 现 哮 胜 , 氏 睡 ,其 至 发 生 昏 迷 等 。 两 侧 的 病理 征 常 取 
性 。 丙 下 股 的 肌 张力 常 升 高 。 疾 病 早期 , 赋 孔 正常 ,眼球 可 
水 平 性 移动 。 随 着 脑室 的 进一步 扩大 , 旷 孔 将 缩小 或 两 侧 的 
展 神经 哈 辛 ,眼球 上 视 受 限 。 视 乳头 是 否 水 肿 取决 于 脑 积 水 
形成 的 速度 。 如 果 未 及 时 给 予 治疗 , 则 两 侧 的 瞳孔 最 终 会 对 
称 性 地 散 大 , 头 眼 反射 消失 ,肢体 松弛 。 罕 见 心脏 耻 停 ,常见 
于 儿童 ,提示 脑 干 中 脑 水 平 受 压 ,可 通过 影像 学 检查 而 发 现 。 


【诊断 】 

对 息 性 或 亚 急性 起 病 的 意识 说 得 、 头 癌 , 但 无 明确 局 灶 
省 定 位 体征 的 患 玫 ,应 考 虚 脑 积 水 的 可 能 , 洁 行 关 颜 CT 或 
MRI 俭 碍 。 对 原因 不 明 的 脑 积 水 玫 应 作 影 像 学 检查 、 及 消 
液 分 析 等 . 途 步 卫 找 病因 
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人 。 








治疗 了 


(一 ) 病因 治疗 ”对 于 杭 阳 性 脑 积 水 .如 能 解除 宰 阳 ， 





则 应 积极 采取 手术 治疗 ,如 行 中 脑 导 水 管 成 形 术 第 四 脑室 
正中 孔 切 开 术 等 。 

蛛网 膜 粘连 者 可 试用 禧 皮质 激素 口服 或 靖 内 注射 。 

(二 ) 对 症 治疗 

1. 减少 脑 硝 液 的 生成 ”药物 可 选用 乙酰 唑 胺 ( 醋 氮 酰 
胶 ),0. 5g/ 次 ,2 次 /日 。 氨 茶 号 院 ,50~~100mg/ 次 ,3 次 / 
日 。 蜡 内 酯 ,40mg/ 次 ,3 次/ 日。 但 药物 疗效 可 能 有 限 。 也 
可 考虑 侧 脑室 脉络 异 从 切除 术 以 减少 脑 养 液 的 生成 。 

2. 促进 脑脊液 的 排出 ”可 选用 适当 的 利尿 药 , 增 加 脑 
疹 液 的 排出 。 

3. 脑 硝 液 分流 ”可 根据 忠 者 的 病情 选用 适当 的 分 流 
方法 。 目 前 最 常用 的 方法 为 脑室 腹腔 分 流 及 脑室 心房 分 流 
术 , 尤 其 是 前 者 ,被 认为 是 脑 积 水 分 流 术 中 的 首选 方法 。 正 
常 压力 性 脑 积 水 分 流 术 后 可 改善 约 60%。 早 期 手术 疗效 
好 ,并 发 症 也 少 。 

第 二 节 ” 咨 柱 裂 和 次 膜 脱出 
丁 正 同 


痊 柱 型 (spinal bifida) 是 指 椎 管 背 侧 先天 性 闭合 不 全 。 
病因 多 样 ,包括 染色 体 异 常 , 单 基因 逮 传 及 某 些 致 畸 内 素 的 
暴露 等 ,大 部 分 患者 病因 不 明 。 临 床上 可 分 为 完全 性 和 部 
分 性 兰 柱 裂 。 前 者 常 为 死胎 ,是 指 广泛 的 、 完 全 的 神经 管 不 
能 融合 ,也 称 为 状 柱 全 烈 。 通 常 侍 有 严重 的 先天 性 颅骨 裂 。 
后 者 是 指 仅 部 分 神经 管 未 融合 。 临 床上 常 分 为 隐 性 和 显 性 
疹 柱 裂 。 显 性 脊柱 虱 又 分 为 脊 膜 脱 出 (spinal meningocele) 
和 将 艇 咨 膜 脱出 。 








【病理 】 

最 常见 于 兰 柱 的 腰 角 段 。 隐 性 峭 柱 裂 一 般 仅 有 一 至 儿 
个 椎 体 的 椎 板 缺 失 , 浴 膜 大 多 完整 无 损 。 少 数 患者 ,有 异常 
的 纤维 组 织 自 皮下 伸 入 枞 管 ,与 消 膜 或 椎 管内 的 神经 组 织 
粘连 。 部 分 患者 表皮 外 胚层 的 发 育 蜡 常 ,形成 先天 性 皮 瘘 。 
疹 柱 狸 畸形 常 合并 有 兰 仙 栓 系 . 疹 链 纵 裂 , 背 通 积 水 
(hydromyelia) 和 伴 有 Arnold-Chiari I 畸形 等 。 隐 性 兰 柱 
裂 还 可 与 外 胚层 和 中 胚层 起 源 的 其 他 畸形 并 存 , 如 骨盆 将 
膜 脱出 、 错 构 瘤 \ 脂 肪 瘤 和 皮 样 变种 。 

痊 膜 脱出 除 局 部 椎 板 缺 失 外 , 疹 腊 还 旦 骂 状 由 椎 板 列 
口 脱出 ,形成 内 含 脑 疹 液 的 改 状 种 物 。 歧 内 通常 不 含 肖 和 
组 织 ,有 时 有 少数 神经 根 。 咨 涟 次 膜 膨 出 则 在 脱出 的 消 戏 
玫 内 含有 神经 根 和 发 育 不 全 的 兰 揽 。 如 脊 膜 癌 表面 的 皮肤 
也 闭合 不 全 , 则 会 有 脑 关 液 外 漏 。 









【临床 表现 】 
(一 ) 隐 性 硝 柱 裂 ” 乡 数 是 着 所 临床 症状 ,超过 10 于 的 
和 是 在 常规 疹 柱 报 片 时 被 偶然 发 现 。 少 数 种 者 有 局 部 本 
胀 不 适 。 榴 板 缺 失 部 位 邻近 或 上 下 可 有 皮下 色素 沉 共 .皮下 





患 


第 十 章 ” 先 天、 遗传 .代谢 性 疾病 


上 脂肪 瘤 , 一 从 毛发 或 一 个 内 避 毛 发 的 小 四 。 后 者 中 可 能 存在 

















管道 通 向 深部 一 一 皮 窦 . 常 成 为 诱发 椎 管内 或 颅 内 感染 的 细 
菌 的 侵入 





。 在 少数 患者 . 终 丝 或 马尾 神经 秋 着 于 椎 板 缺失 
区 .或 有 异常 纤维 组 织 伸 人 椎 管内 . 随 着 年 龄 增长 .将 亿 上 
移 , 痊 入 略 锥 或 马尾 神经 将 受到 牵 拉 和 压迫 .出 现 功 能 障 查 。 
青春 期 生长 发 言 最 快 ,大 多 数 患 者 在 一 阶段 逐渐 出 现 括约肌 
功能 障碍 ( 尿 急 、 夜 间 踪 尿 等 )、 下 肢 远 端的 肌 力 减退 和 营养 
障碍 。 患 者 也 可 能 在 菜 次 剧烈 体力 活动 或 意外 撞击 后 出 现 
急性 马尾 综合 征 : 膀 胱 功能 诬 碍 阳痿. 下肢 麻 木 . 足 下 焉 等 。 
合并 有 先天 性 皮 罕 的 患者 ,随时 有 发 生 各 种 急性 或 慢性 椎 管 
内 感染 和 化 脓 性 脑膜 炎 的 可 能 ,脑膜 炎 常 反复 发 作 。 

(二 ) 状 膜 脱出 ” 占 显 性 次 福 烈 的 3% 一 4 多 。 次 储 和 
神经 根 通 常 不 受 味 。 在 吧 刁 和 咳嗽 时 兰 腊 脱出 处 出 现 搏 
动 。 脱 出 的 兰 膜 圳 内 如 含有 少数 神经 根 , 则 患者 会 出 现 轻 
至 中 度 的 肢体 竣 奖 和 括约肌 功能 障碍 。 部 分 患 玫 由 于 次 髓 
下 端 被 粘连 国定 ,在 身体 生长 ,. 疹 柱 长 度 增加 时 ,将 散 不 能 
相对 上 移 . 出 现 贺 锥 -马尾 神经 功能 障 码 或 原 有 症状 的 加 
重 。 也 可 能 出 现 急性 马尾 神经 功能 障碍 。 

(三 ) 状 髓 状 膜 脱出” 占 显 性 咨 柱 测 的 90 共 以 上 。 病 
变节 段 发 生产 重 功能 障碍 ,病变 节 段 以 下 发 生 肢体 准 痪 , 感 
觉 障碍 和 括约肌 功能 障碍 。 多 数 患 儿 伴 有 Arnold-Chiari 了 l 
畸形 和 脑 积 水 。 这 是 由 于 在 胚 抬 发 育 过 程 中 ,着 柱 长 度 增 ， 
加 时 , 关 篮 下 端 被 粘 于 椎 管 导致 部 分 状 锡 利 小 
脑 组 织 被 向 下 拉 出 鼎 腔 . 穿 过 枕 悄 大 孔 癌 入 椎 管内 .阻碍 脑 
着 液 循环 ,发 生 脑 积 水 。 




























































随 着 医学 的 进展 ,不 少 
亲 血 清 甲 胎 蛋 白 的 含 基 航 
现 可 能 存在 疹 柱 像 。 羊 水 中 甲 胎 蛋 白 和 乙酰 朋 研 荫 艇 
柱 烈 的 有 

党 腊 膨 出 和 痊 入 半 
意 。 对 诉 述 腰部 放 


I 定 和 详细 的 超声 


者 已 能 在 产 前 作出 诊断 。 坪 
有 助 于 发 


浓度 









芮 脱出 在 出 生 时 即 会 引起 家 人 注 
维 - 马 忆 神 经 


洪 的 
















E。 如 发 现 上 
来 沉 阁 和 腻 肪 上 
千 柱 入 线 





有 毛发 增生 。 
哆 性 咨 柱 现 的 可 能 











庆生 的 男 一 个 孩 也 发 生 神 经 


女性 最 用 卒 成 酸 或 下 马 旺 









同时 服用 三 成 廊 害 降 优 壮 往 
隘 性 诅 储 型 无 证 深 巧 计 


站 六 
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夜间 遗尿 等 神经 功能 障碍 且 症 状 逐 渐 加 重 者 可 考虑 手术 治 

疗 . 切 除 促 和信 椎 管内 的 纤维 带 和 切断 牵 张 的 终 丝 ,解除 圆 

锥 -马尾 的 压迫 和 人 率 张 。 先 天 性 皮 罕 合 并 CNS 感染 时 应 行 

抗 感染 治疗 ,并 手术 切除 包括 始 端 在 内 的 感染 灶 。 

疹 膜 脱出 或 疹 骨 消 膜 脱出 在 全 身 情况 和 局 部 情况 许可 

下 , 宣 尽 早 切除 膨 出 的 峭 膜 度 ,并 修复 其 中 的 畸形 神经 组 

织 。 有 脑 积 水 者 应 先行 脑 积 水 分 流 术 ,再 手术 治疗 脱出 的 
硬 膜 讲 等 。 
第 三 节 ”遗传 性 共 济 失调 

丁 正 同 

遗传 性 共 济 失调 (hereditary ataxia, HA) 是 一 组 进展 

缓慢 ,临床 上 以 共 济 失调 为 主要 表现 ,可 同时 伴 有 构 音 障碍 

和 眼球 震 富 的 神经 系统 变性 病 。 病变 主要 累及 疹 骨 、 小 脑 、 

脑 干 及 相关 结构 ,其 中 小 脑 凌 缩 是 遗传 性 共 济 失调 最 常见 

的 特征 。 兰 神经 . 脑 神经 、 交 感 神经 .基底 核 .丘脑 .丘脑 下 





部 及 大 脑 皮质 均 可 累及 ,可 伴 有 其 他 系统 如 眼 、 听 力 .前庭 
心脏 、 内 分 小 及 皮肤 等 异常 。 


【分 类 】 

由 于 受累 部 位 的 组 合 不 同 .分 类 困难 ,文献 报道 有 60 
多 种 分 类 方法 。 传统 上 ,小 脑 性 共 济 失调 按 病 理 标 准 分 类 。 
Holmes(1907) 按 主要 的 病理 改变 部 位 ,将 其 分 为 消 骨 小 脑 
变性 (spinocerebellar degeneration, SCA)、 小 脑 皮质 变性 、 
橄榄 - 脑 桥 -小 脑 鞭 缩 三 类 ， 但 这 种 分 类 方法 很 不 精确 :使 很 
多 不 同 的 共 济 失调 相互 混杂 。 Harding(1983) 建 议 按 发 病 
年 龄 .遗传 形式 、 特 殊 生化 异常 进行 分 类 。 近 10 多 年 来 , 许 
多 常 染色 体 遗 传 形式 的 基因 定位 明确 后 ,分 类 更 为 清楚 了 。 
本 节 采 用 这 种 分 类 方法 介绍 如 下 。 

(一 ) 常 染色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 ”最 常见 的 类 型 
为 Friedreich 共 济 失调 (Friedreich ataxia, FRDA), 其 他 尚 有 
很 多 类 似 于 FRDA 的 常 染色 体 隐 性 浊 传 性 共 济 失调 。 常 见 的 
常 染色 体 隐 性 踪 传 性 共 济 失调 及 其 基因 定位 见 表 23-10-1。 



























表 23-10-1 常见 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 及 其 基因 定位 
基因 /蛋白 基因 定位 
类 Friedreich 共 济 失调 
Friedreich 浴 济 失调 Frataxin FRDA 9q13 
共 济 失调 伴 维生素 下 缺乏 cr 生育 酚 转 运 蛋 白 TTPA 8q13. 1-13.3 
AB8 脂 得 白 血 症 微粒 体 三 酸 甘 油 酯 转运 蛋白 。 MTP q22-24 
Refsum 病 Phytanoyl-CoA 卷 化 酶 PHYH l0pter-11.2 
Peroxin 7 PEX7 6q21-22. 2 
伴 有 小 脑 萎缩 的 Friedreich 样 共 济 失调 
晚 发 性 Tay-sachs 病 8- 氨基 己 糖 酶 A HEXA 5q23-24 
议 趴 黄 瘤 病 Sterol 27- 羟 化 酶 CYP27 2q33-ter 
DNA 多 肾 酶 y 综 合 征 (线粒体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 ) ”DNA 多 聚 酶 y POLG 5922-2 
索性 神经 病 的 状 能 小 脑 性 共 济 失调 栈 仅 酰 -DNA 磷酸 二 酯 酶 1 TDPI1 4q31-32 
的 早 发 性 共 济 失调 
共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 突 ATM 1q22-23 
变 基因 
类 共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 减 数 分 裂 重 组 11 MREII lq21 
伴 有 了 眼 肌 失 用 的 共 济 失调 , 荆 型 Aprataxin APTX 9p13 
伴 有 了 腿 贞 失 用 的 共 济 失调 , [型 Senataxin APTX 9p13 
Charlevoix-Saguenay 常 染色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 Sacdhy SACS 13q11 
归 儿 其 发 作 的 消 败 小 脑 性 共 济 失调 Twinkle twinky Cloorf2 10q24 
Cayman 共 济 失调 Caytaxin ATCAY 19p13. 3 
Marinesco Sjogren 综合 征 BiP associated protein SILI 5q3 


(二 ) 常 染色 体 显 性 侦 传 性 小 脑 性 共 济 失调 (ADCA) 
色 体 显 性 遗传 性 小 脑 性 共 济 失 
r ataxiayADCA) 可 分 为 三 
按照 基因 的 人 不同 可 将 这 组 疾病 分 为 28 种 类 型 , 见 


控 申 Harding 分 类 法 .党 








周 Eaulosomal dominant cereb 





型 壬 明 


开 允 局 





1 APCA 工 型 除了 小 脑 症 状 外 ,可 伴 有 各 种 神经 系 
统 表现 ,如 锥 体 束 征 、 欠 体外 系 表 现 、 眼 外 册 麻 辣 .周转 神 经 
病变 或 痴呆, 但 不 伴 视 网 膜 变 性 。 该 型 分 为 SCA1,SCA2、 
SCA3/MJD.SCA4 .SCA8 .SCA12 匀 


守业 
2. ADPCA- 开 型 伴 视 网 膜 变性 ,日前 仅 发 现 SCA7 型 。 











型 。 








3. ADCA- 卫 型 ”单纯 型 .一般 不 伴 有 其 他 症状 。 神 经 
病理 改变 主要 局 限 在 小 脑 皮质 ,可 分 为 以 下 亚 型 : SCA5、 
SCA6、SCA10、SCA14、SCA15 等 . 见 表 23-10-2。 

SCA13 不 能 归于 传统 意义 上 的 上 述 三 种 类 型 。 

4. 齿 状 核 - 红 核 -苍白 球 -丘脑 底 核 萎缩 ( dentatorubral- 
pallidoluysian atrophy,DRPLA) 该 种 类 型 的 共 济 失调 累及 
多 种 结构 的 损害 ,基因 检查 仅 有 一 种 类 型 。 

5. 发 作 性 共 济 失调 {episodic ataxia,EA) 按照 基因 
分 类 ,目前 发 作 性 共 济 失调 可 分 为 6 种 类 型 。 分 别称 为 
EA1~6。EA1 为 电压 依赖 性 钾 通 道 ,EA2、EA5 为 电压 依 
赖 性 钙 通 道 基 因 突 变 引 起 的 离子 通道 病 。EA3 的 基因 位 
点 已 明确 ,但 EA4 的 基因 突变 位 点 尚未 明了 。EA1 和 









EA2 常 可 通过 临 征 相 鉴别 ,EAI1 为 发 作 性 共 济 失调 伴 
有 发 作 间 期 肌 纤 ,EA2 为 发 作 性 共 济 失调 伴 有 发 作 


间 期 卢 球 宕 着 。EA6 常 伴 有 冤 首发 作 。 
【临床 表现 】 

(一 ) 常 染色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 Friedreich 共 济 
失调 为 最 常见 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 性 共 济 失调 。 患 病 率 约 
为 0. 4 一 4. 7/10 万 。 近 亲 结 婚 是 本 病 的 主要 危险 因素 。 

本 病 发 病 年 龄 多 在 25 岁 之 前 .大 多 于 8 一 15 岁 起 病 ， 
也 可 见于 婴儿 和 25 岁 之 后 。 起 病 后 症状 常 持续 进展 。 共 
济 失调 和 步 态 不 稳 , 特 别 是 晚间 独自 步行 国难 , 常 为 本 病 之 
首发 症状 。 数 年 后 逐步 出 现 躯干 .手臂 的 不 协调 ,跳跃 步 态 
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或 假 性 舞蹈 指 划 动作 。 体 格 检查 可 见 两 下 肢 深 感觉 缺失 ， 
有 反射 消失 。10%% 患 者 可 伴 袜 套 样 感觉 缺失 。2/3 患者 可 
引出 巴 宾 斯 基 征 。 眼 球 运动 异常 , 呈 跳 动 式 震 丫 , 晚 期 患者 
中 ,25 站 的 患者 可 有 视神经 萎缩 。 常 伴 括约肌 功能 障碍 、 神 
经 症 、 痴 呆 .10%% 患 者 可 伴 神经 性 耳 人 于 。 常 伴 骨骼 畸形 、 肴 
柱 侧 凸 .驼背 .弓形 足 。 此 外 .85 吧 患者 可 伴 心肌 受累 。 

实验 室 检查 :脑脊液 正常 。 心 电 图 和 超声 心动 图 提示 
特征 性 的 心肌 肥厚 。NCYV 正常 ,无 明显 的 SEP 异常 。 头 
颅 MRI 可 见 颈 链 严 重 菱 缩 、 无 或 轻 度 小 脑 获 缩 。PET 用 
究 发 现 早期 大 脑 代谢 增强 ,但 随 着 疾病 的 进展 及 大 脑 蓉 缩 
程度 的 加 重 ,代谢 率 降低 。 

FRDA 变异 型 包括 : 晚 发 型 : 约 10 色 一 25 汉 患者 发 病 
年 龄 大 于 25 岁 , 呈 良性 病程 , 骨 孵 畸形 发 生 率 低 ; 妥 反 射 保 
留 型 : 常 有 家 族 史 , 下肢 反射 在 发 病 10 年 后 仍 保留 : 
Acadian 型 或 Louisiana 型 :周围 神经 病变 进 各. 心肌 病 
发 生 率 低 ,寿命 更 长 。 

根据 下 列 可 对 本 病 作出 诊断 :@ 青 春 期 起 病 ;名 进行 性 
共 济 失调 伴 下 肢 妥 反 射 消失 ;他 巴 : 征 阳 性 : 电 病 程 5 
年 以 上 ,并 有 家 族 史 :@ 有 明显 骨 溪 畸形 、 疹 柱 侧 凸 、 驼 背 、 
鸡 胸 .弓形 足 等 。 但 临床 上 还 需要 与 其 他 的 可 引起 类 
调 疾病 相 鉴别 , 见 表 23-10-3。 也 应 与 维生素 Bi 缺乏 、 维 生 
素 玉 缺乏 \ 低 或 无 脂 蛋 白 血 症 等 鉴别 。 

其 他 类 型 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 
见 表 23-10-3。 

































表 23-10-2 常 染色 体 显 性 遗传 性 疹 储 小脑 性 共 济 失调 各 亚 型 临床 特征 





















疾病 名 称 基因 定位 基因 产物 ”发 病 年 龄 ( 岁 ) 共 济 失调 构 音 障碍 ” 眼 肌 麻 闻 其 他 
SCAI1 6p23 Ataxin-1 20~50 岁 十 二 眼球 震 闸 , 视 神经 萎缩 , 锥 体 束 
征 阳性 ,括约肌 功能 障碍 ,痴呆 
SCA2 12q24.1 Ataxin-2 <<60 岁 二 和 十 肌肉 抽 搞 ,周围 神经 病 \ 眼 球 扫 
视 缓慢 、 肌 阵 挛 
SCA3/MJD 14q24.3-31 Ataxin3 10~70 岁 ss 锥 体 束 及 锥 体外 系 体征 或 华 肌 
葵 缩 体征 , 限 决 动 扫 视 消失 ,水 
平 性 眼 嵌 、 突 眼 
SCA4 16q22 40 岁 左右 所 3 = 显著 的 费 索 性感 觉 性 神经 病 , 锥 
体 束 征 
SCA5 1lpll-dll 30 岁 ~ 中 年 十 本 
SCA6 19p13 CACNAIA 20~40 岁 小 十 本 
SCA7 3p12-13 Ataxin-7 20 岁 ~ 中 年 省 注 , 视 旋 下 
3p14-21. 1 : 译 类 朋 ,听力 减 退 、 册 张力 
SCA8 13q21 40 岁 以 上 趟 = 腿 泣 、 上 及 体 强直 ,振动 觉 减退 
SCA9DRPLA) 13p12.3- DRPLA 春 白 ”<20 岁 = 7 性 闯 呆 、 册 张力 


13.1 






、 沁 陈 
这 、MRI 提示 蚁 白质 弗 养 不 良 
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性 共 济 失调 的 临床 特征 






























































续 表 
疾病 名 称 。 。” 基 轩 定位。 基因 产物 ”发 病 年 龄 ( 岁 ) 共 济 失调 构 音 障碍 ” 眼 肌 麻将 其 他 
SCALO 22ql3qter Ataxin-10 丕 少年 一 素 十 十 单纯 小 脑 性 共 济 失调 ,运动 性 冶 
10 岁 性 发 作 
sCAll 15q15-21 风 左 右 # + - hs 
pe 涯 预后 好 
SCA12 5q31-33 PPP2R2B 焉 ”40 岁 左右 入 ‘ 3 针 , 十 余年 后 发 展 为 
白 磷 琶 头 部 震 冶 ,反射 亢进 ,运动 减少 、 
大 训 帮 和 腿 球 运动 异常 后 期 出 现 病 呆 
SCA13 19q13. 3- 儿童 十 二 -运动 及 认 知 发 育 迟 缓 ,年 龄 超过 
13.4 50 岁 者 出 现存 啊 困 难 、 屎 急 , 运 
动 迟 组 
SCA1 19q13, 4-qter 30~55 岁 一 十 一 头颈 部 起 题 , 贡 阵 这 
SCA15 3p24. 2-3pter 儿童 ~ 成 人 + + 一 刍 体 束 或 雏 体外 系 体征 ,书写 几 
难 等 
SCA16 8q22. 1-24.1 20~66 岁 十 二 头 部 及 手中 昭 ,转身 朵 难 
SCAI7 6a27 TATAbox- ”30 岁 左右 古 于 一 师 金 森 综合 征 、 反 射 亢进 
binding 
SCA18 7031 感觉 性 神经 病 伴 肌肉 萎缩 
SCAlg 1p21-d21 20~45 岁 二 十 一 奖 呆 ,、 册 阵 率 、 次 位 性 吕 昭 
SCA20 11 19 一 64 岁 村 继 3 软 胶 外 颖 
SCA2 7p21. 3-15 30 岁 2 
31 p21. 3-15, 1 6 一 30 郊 十 十 运动 不 能 .反射 减退 、 嘴 显 . 认 知 
功能 下 降 
7D 2 
1p21-23 10~46 岁 十 + = 有 反射 减退 
20p13-12.3 和 ~56 岁 六 元 进 、 锥 
， 13~56 岁 : 十 下肢 振动 觉 减退 ,反射 亢进 、 锥 
四 体 来 征 
SCA25 2p21-p13 1~39 岁 + + 一 
SCA2n 19p 3 
SA 13434 ]L 风 (7 一 20 | 9 7 
岁 ) | 
SCA28 
这 5 和 ee a 
和 于 各 TEN 二 有 ;一 5 半 如 尚 无 定论: DRPLA (alenttorulyel_pallidoluysian 


atropliy ) ; 























隐 注 遗传 性 共 济 失调 的 临床 特征 
AVF es ) 
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第 十 章 ” 先 天、 遗传 .代谢 性 疾病 






































EE 
FRDA AVED ABL RD LOTS CIX MIRAS SCANI AT AILD AOAL 4AO4A2 CA MSS 
+ 一 =- + ~- + - + + 十 + + 一 十 十 
+- 十 BB 站 手 沁 让 
革 二 加 = 党 4 - 站 t+} 一 十 
+ 4 t + Ft “= 9 
二 于 大 大 志和 吉本 
ee 
殷 员 麻 疗 二 
球 扣 视 = 
6 
总 
斜视 二 
强直 和 
张力 减退 三 
罗 辣 所 直 他 阿 4 
深部 腿 反 射 TO 
怪 晤 一 十 渤 = e" a < 中 = 绅 。 串 实 = + 于 
头 部 蹦 中 2 人 
员 陈 这 a = =- =- ~- 
pl SS > 
: 和 ! - + =- - 
、 - 六 re 本 3 A 加 
机 -= 有 一” ES 1 才 全 
认 知 损 蜗 E 本 一 二 志 a 在 * 吓 区 ,过 
精神 问题 A 


注 ; 十 二 有 ;一 





常 染 包 

: 丰 J 人 失调 EE 见 表 
可 ee a oie 

:让 济 大 油 CSCAS. Machado-Jo- 


人 信 如 EE 










下 小 人 









seph 和 ie Ns 
调 , 约 iii 1 术 计 着 再 介 顷 芒 
SCA3 了 床上 人 \ 济 












外 肌 L 诬 } 
张力 院 辜 、[ 
让 生发 病 , 快 束 进 不 济 大 调和 续 眼 ry 党 





叫 显 的 狼 WA 和 能 体外 系 体征 (有 册 张 力 障 亿 、 册 强直 ): 中 


RL fs 四 onda 长 济 se 












而 :开光 网。 


和 腿 外 yt 中 


双 损 害 的 表现 。 
可 见 同 疹 液 正堂 或 亚 。 直 因 分 析 可 
了 梭 复 制 和 基因 异常 。 部 分 患者 可 有 
头 闫 MRI 检查 可 见 脑 于、 小脑 或 敏 槛 
萎缩, 部 分 趾 者 可 十 " 字 征 Ceross sign) 。 
3 诊断 本 病 并 不 困 
以 肯定 。 但 在 诊断 
物 \ 如 某 妥 区 
六 、 多 巴 做 感 










见 不 同 程度 的 三 
XNCV、BAEP 异常 。 














ra 
性 册 张 为 隘 看 


[治疗 】 


除 由 特异 年 





化 因 于 缺乏 引起 的 共 济 失调 外 .本 病 尚 无 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 
有 效 治疗 措施 。 维 生 素 Bs 维生素 E 缺乏 . 低 或 无 脂 鼻 自 


者 可 予 补 充 治疗 .其 他 类 型 的 共 济 失调 可 对 症 济 疗 帮 中 康复 
治疗 。 常 见 的 方法 有 :@ 匠 海 索 : 1 一 2mg.2 一 3 次 /天 ; 注 
意 有 可 能 出 现 幻觉 ;@@ 丁 螺 环 酮 ;5 一 20mg.3 次 /天 ; 一 
所 芬 :5 一 10mg,2 一 3 次 / py a 肌 张 力 有 效 ; 

抠 基 酸 :250ml 静 滴 ,每 日 1 次 ,14 天 一 疗 和 oe 
解 症状 :@@ 针 灸 头皮 针 pply 


么 皮肤 综 台 合 和 














AAS EE > 
第 四 节 神 引 
丁 正 同 
神经 皮肤 综合 征 (neurocutane ous syndrome) 过 去 称 为 
斑 疙 性 错 构 瘤 病 . 指 起 源 于 外 胚层 的 组 织 各 


的 遗传 性 疾病 。 常 导致 神经 系统 、 皮肤 和 眼 同 时 受 号 










也 可 
引起 中 有 趴 层 和 内 雄 层 的 组 织 , 如 心肺 好 性 和 转 肠 等 不 同 





程度 的 损害 ,至 今 已 报道 40 多 种 疾病 ,多数 记 
病 。 以 结 节 性 硬化 、 神经 纤维 疾病 、 脑 - 面 血 管 
网 膜 血 管 瘤 病 最 常见 。 





于 建 
将 形 、 小 Wi 视 





一 、 结 节 性 硬化 
结 节 性 人 硬化 (tuberous sclerosis) ,多数 届 常 妆 


从 位 体 显 性 
_」 遗传 性 疾病 , 亦 有 散发。 当 条 及 神经 系统 时 , 又 称 












Bourneville 病 。 患 案 为 (2 一 10)/10 万 . 临床 表现 不 尽 
相同 ,主要 特征 为 面部 皮脂 腺 交 . 疝 首 和 智能 减退 
【病因 和 病理 】 

分 子 生物 学 研究 证 明 . 本 病 系 由 两 个 部 { 并 的 基因 噶 常 






所 引起 。1 个 TSC1 ,位 于 9q34 .基因 产物 为 hama- 
rlin; 另 1 个 为 TSC2 ,定位 于 16p13.3 FEF. 基因 产物 为 tu- 
berin 。 
病理 改变 广泛 昧 及 神经 系统 、 皮 肤 、4 
胜 和 其 他 内 脏 。 神 经 可见 大 脑 皮质 表面 散在 黄 和 
全 的 阅 形 或 多 边 形 的 结 节 , 质 硬 、 ws 下 一 由 
球 前面 上 ,在 其 质 、 白 质 和 基底 核 等 
于 较 多 见 , 小 脑 少 见 , 脑 十 和 
性 小 脑 回 等 。 1 









视网膜 ,是 


















细 on 
皮肤 病变 最 具有 特征 性 。 明 多 种 形式 


A 肤 双 











下 维 化 下 块 .或 出 皮肤 的 神 















眼底 血管 ,视网膜 品 状 体 阅 、i 皮质 便 化 和 深 性 变 , 将 性 
和 心痛 、 肺 骨 肠 


本 病 册 脏 和 其 他 系 


统 的 并 发 症 。 


区 临床 

面部 皮脂 腺 瘤 、 发 作 和 智能 减退 是 典型 的 临床 表 
现 ,但 wi 典型 病例 .三 组 症状 并 非 都 出 现 , 甚 至 可 
无 症状 . 全 CT 或 MRI i 








- 本 病 的 重要 证 据 。 这 些 






白斑 ) ,为 最 时 的 皮 损 ,是 中 
皮 损 在 出 生 se 
观察 到 。 如 果 有 
88% 一 96% 的 由 者 Wie 腺 注 ee 于 而 部 1 典 三 角 
区 , 呈 蝶 形 分 布 .也 可 分 布 于 额 部 或 两 耳 . 为 粉红 色 或 淡 棕色 
os \ 的 蜡 状 丘疹 ;90 站 的 患者 在 4 一 5 岁 时 变 得 明显 , 随 
年 龄 长 大 而 增 乡 。 和 青春 期 发 展 特别 快 ,可 隐 合 成 片 ,色泽 加 
深 。15%% 一 20 站 患者 有 " 鲁 角 皮 ”， 分 布 于 驱 干 .背部 和 腰 惰 
;是 次 福 色 皮肤 粗糙 略 高 出 正常 皮肤 。 少 数 叶 者 甲 沟 处 
长 出 纤维 痛 , 称 为 甲 下 纤维 病 , 义 称 Koenen 必 瘤 ,以 趾甲 多 
见 , 见 于 Ds 有 时 是 本 病 的 唯一 皮 损 。 极 少数 患 
者 出 现 偶 见 牛奶 曙 啡 班 和 神经 纤维 痢 。 
部 分 号 


Ne cae 

























E 者 70% .智能 减退 
5 岁 前 起 病 , 初 期 为 婴儿 痉 
全 面 性 发 作 、 履 困 或 单纯 部 分 性 发 作 。 频 繁 发 
作 后 ,出 现行 为 异常 并 易 溃 动 。 基 他 神经 症状 还 可 有 单 冶 、 

滩 、 截 次 等 。 也 有 锥 epee 状 入 ee 如 手足 徐 动 、 
共 济 失调 等 。 少 数 患 者 由 于 梗 





栾 ,以 后 针 为 4 





芍 a 者 有 各 网 用 吕 关 体 易 误 诊 为 视 乳 
头 水 肿 或 视 乳 头 炎 . 一 .少数 可 突然 失明 ;少数 有 
突 眼 ,白内障 、 色 素性 视网膜 炎 、 视 网 膜 出 血 和 原 发 性 视 神 










se 关 还 可 伴 发 内 脏 肿 镁 ;以 肾 肝 六 最 多 见 ， 
oe 代 肌 六 。 此 外 ,还 可 位 有 内 骨 病 变 ,主要 是 骨 
质 硬 化 和 变性 变 . 
【实验 室 检查 】 


头 顾 六 线 片 .CT 或 MRI 可 见 脑 内 ,特别 是 脑室 劳 . 室 
管 膜 下 结 节 和 结 节 性 钙 化 和 巨 脑 回 压 迹 . 脑 室 壁 的 结 节 性 
首 旺 烛 泪 样 改变 。 增 章 坚 打 描 结 节 更 为 清晰 ,普遍 强化 ， 
还 可 发 现 平 扫 入 。 如 脑室 系统 有 阻 寒 . 还 可 
见 便 阻 性 脑 积 水 的 表现 。 部 分 患者 可 见 注 室内 合并 有 肿 
瘤 。 腹部 CT 可 示 肾 增 大 ， 芭 电 国 可 风 才 称病 科 放电。 以 
二 发现 有 助 于 不 典型 病例 的 诊断 。 











〖 诊 断 了 
由 儿 有 二 个 以 上 的 直径 大 于 lem 以 上 的 特征 性 的 失 





色素 皮肤 病变 提示 该 病 的 可 能 。 如 存在 娶 儿 痉 榨 症 , 则 更 
支持 本 病 的 诊断 。 在 较 大 的 儿童 或 成 人 , 据 典 型 临床 表现 : 
皮肤 损害 .、 冶 痛 发 作 和 智力 减退 ,诊断 本 病 不 困难 。 如 有 阳 
性 家 族 史 , 更 有 利于 本 病 的 确诊 。 如 遇 不 典型 病例 ,应 借助 
于 基线 检查 .CT 或 MRI 帮助 诊断 。 癫 阐发 作 的 儿童 伴 进 
行 性 智能 减退 者 ,即使 没有 皮肤 损害 亦 应 考虑 本 病 可 能 。 








【治疗 

抗 疯 痛 药 物 控制 症 痫 发 作 j 幅 失 节 律 的 婴儿 痉挛 
症 , 可 试用 ACTH 和 人 氧 硝 西洋 治疗 :对 药物 治疗 无 效 者 ,可 
手术 切除 脑 内 较 大 的 结 节 以 缓解 冶 痛 发 作 。 手 术 切 除 脑 内 
胶 质 瘤 性 改变 而 产生 症状 的 错 构 瘤 。 





二 、 神 经 纤维 癌 痪 


神经 纤维 瘤 病 (neurofibromatosis) 是 起 源 于 神经 嵌 细 胞 
异常 导致 的 多 系统 损害 的 常 染 色 体 显 性 遗传 病 。 主 要 表现 
为 皮肤 着 色 过 度 斑 (牛奶 -咖啡 班 ) 和 多 发 的 神经 纤维 瘤 , 亦 
可 累及 骨 能 .CNS, 周 围 神经 系统 和 其 他 器 官 的 病变 。 它 可 
分 为 两 种 类 型 ,神经 纤维 瘤 病 工 型 (NF-1) , 亦 称 为 von Reck- 
linghausen 病 或 周围 和 神经 纤维 瘤 病 开 型 (NF-2)， 
亦 称 为 中 枢 性 神经 纤维 瘤 病 或 双 侧 听 神经 瘤 综合 















〖 病 因 和 病理 】 

NF-1 和 NF-2 都 是 常 染色 体 显 性 遗传 病 。NF-1 基因 定 
位 于 17q11. 2 上 ,主要 病理 特征 为 分 布 在 背 神 经 、 脑 神经 、 皮 
肤 或 皮下 组 织 的 多 发 性 神经 纤维 瘤 ,以 及 表皮 基底 细胞 层 内 
黑色 素 沉 积 而 致 皮肤 色素 斑 。NF:2 基因 定位 在 22ql2, 其 
病理 改变 属 前 庭 神经 精 瘤 , 常 合并 有 脑膜 瘤 , 疹 膜 瘤 . 星 形 细 
胞 瘤 以 及 将 劳 后 根 神经 精准 。 皮 肤 肿瘤 以 神经 精 瘤 为 主 。 


【临床 表现 】 

(一 ) NF-I 型 ”表现 为 :@ 皮 肤色 素 沉着 , 呈 牛 奶 咖 
啡 玫 样 。 几 乎 所 有 患者 均 存在 , 常 在 出 生 时 就 有 , 属 最 早 的 
体征 。 常 在 躯干 不 暴露 部 位 , 斑 块 的 数目 .大 小 ,形状 各 异 ， 
边缘 规则 。 在 青春 期 前 有 6 个 以 上 ,直径 大 于 5mm 的 牛奶 
咖啡 盏 和 青春 期 后 直径 大 于 15mm 的 牛奶 咖啡 班 具有 诊 
断 价值 。 此 外 ,全 身 皮肤 可 出 现 稚 斑 ,往往 累及 腑 窒 和 其 他 
易 摩 氛 部 位 。 四 复发 性 神经 纤维 瘤 ,这 是 诊断 本 病 的 重要 
体征 。 常 在 10~15 岁 后 逐渐 明显 。 可 发 展 成 为 有 落 或 无 
蒂 的 病变 ,分 布 在 躯干 和 面部 。 脑 神经 、 峭 神经 或 神经 根 、 
自主 神经 均 可 累及 。 纤 维 瘤 除 压迫 神经 或 神经 根 引起 疼痛 
外 很 少 引起 症状 。 但 在 30~50 岁 期 间 累 及 周围 神经 终 示 
分 布 区 的 神经 纤维 瘤 可 形成 血管 从 样 神经 纤维 冤 ,造成 组 
织 局 限 性 生长 过 度 或 节 段 性 肥大 (神经 瘤 性 橡皮 病 )。 咨 神 
经 根 或 马尾 神经 纤维 瘙 .小 的 可 以 光 症 状 ,大 的 肿瘤 可 以 压 
迫 疹 祥 引起 相应 的 体征 。@ 视 神经 胶 质 瘤 、 星 形 细胞 冶 、 听 
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神经 瘤 和 脑膜 帝 等 ,其 发 生 率 占 所 有 神经 纤维 瘤 病 的 586~~ 
10% ,症状 随 瘤 的 大 小 、 部 位 而 异 。@ 眼 部 受累 .在 裂 际 灯 
检查 下 可 见 色 素性 虹膜 错 构 病 (Lisch 结 ) , 呈 半 透明 状 小 的 
黄色 或 棕色 隆 凸 ,20 岁 以 上 的 患者 几乎 都 可 见 。 随 着 年 龄 
增长 ,数量 也 增加 。 少 数 患者 可 致 视神经 萎缩 而 失明 。 
@@ 骨 骨 改 变 (头颅 ,肢体 和 疹 柱 )。30% 以 上 的 患者 有 骨 租 
异常 ,表现 为 先天 发 育 异 常 或 由 肿瘤 直接 压迫 引起 。 前 者 
有 疹 柱 畸形 ;颅骨 不 对 称 、 缺 损 、 颅 底止 陷 以 及 肢体 长 骨 蝴 
形 (皮质 变 注 . 假 关节 .骨干 骨 曲 ,长 骨 增 大 等 ), 一 侧 眼眶 后 
上 壁 缺 损 , 伴 搏动 性 突 眼 。 后 者 有 听 神 经 纤维 痪 引起 内 听 
道 扩大 , 兰 神 经 纤维 癌 引 起 椎 间 孔 扩大 、 骨 质 破坏 或 缺损 。 
省 储 附近 的 肿 痛 引 起 的 骨 质 侵蚀 或 事 性 变 等 。@ 胸 腔 、 腹 
腑 或 盆腔 内 的 神经 纤维 痊 引 起 内 脏 症状 和 合并 症 。 少 数 患 
者 还 可 合并 先天 性 心 及 病 、 腓 骨 肌 芋 缩 症 等 。 

(二 ) NEI 型 起 病 慢 , 病 程 长 ,大约 到 20 岁 时 变 得 
明显 。 主 要 症状 有 ;GD 前 庭 及 耳蜗 症状 ,如 眩晕 .耳鸣 ,晚期 
耳 俐 ;@ 邻 近 脑 神经 受 损 症状 ,如 面部 疼痛 ,痛觉 减 退 、 周 轩 
性 面瘫 等 ,晚期 出 现 春 咽 困难 、 哈 咳 等 ;@ 头 痛 \ 呕 吐 等 
压 增高 症状 ;@ 小 脑 共 济 失调 ;@@ 部 分 患者 可 有 皮肤 、 皮 下 
组 织 ,周围 神经 及 兰 艇 的 多 发 性 神经 纤维 瘤 . 皮 肤 牛 奶 咖啡 
班 和 先天 性 骨 禹 畸形 等 。 但 此 型 的 主要 特征 为 一 全 或 两 
性 听 神 经 靖 瘤 和 伴 发 的 神经 症状 。 

神经 纤维 癌 病 最 常见 的 神经 系统 并 发 症 是 注意 力 缺 陷 此 < 
和 学 习 能 力 低下 。 大 约 5% 的 患者 合并 有 智能 低下 或 瘦 病 
发 作 。 


【辅助 检查 】 

庙 将 液 检查 正常 或 蛋白 质 增 高 , NF- 工 型 椎 从 
纤维 痛 和 NF- 了 [型 患者 , 均 有 脑 消 液 蛋白 增高 。 头 颇 、 将 柱 
X 线 平 片 和 MRI 常 可 有 阳性 发 现 ,可 为 诊断 提供 直接 
证 据 。 



















































































根据 皮肤 多 发 牛奶 咖啡 斑 , 腋 窜 或 腹股沟 处 雀斑. 视 神 
经 胶 质 瘤 ,Lisch 结 节 . 黄 个 以 上 皮下 结 节 , 有 明显 的 骨髓 改变 
及 阳性 家 族 史 ,结合 CT 或 MRI 结果 ,一 般 诊断 不 困难 ( 表 
23-10-4) 。 但 胸 腹 腔 及 盆腔 的 神经 纤维 瘤 诊 断 较 困难 。 
目前 应 用 直接 基因 诊断 技术 一 一 蛋白 截断 分 析 , 结 
基因 连锁 和 突变 分 析 可 鉴定 出 许多 NF-1 的 帘 : 
NF-1 的 基因 诊断 和 产 前 诊断 有 重要 帮助 。 











【治疗 】 
皮肤 色素 班 和 皮下 小 结 者 无 须 治疗 。 
速 伴 疼痛 时 应 切除 ,以 防 恶变 











疗 。 所 有 神经 纤 台 
行为 问题 ,应 进行 教育 .行为 改进 ,心理 和 药物 治疗 。 
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表 23-10-4 神经 纤维 瘤 病 的 诊断 标准 
工 型 神经 纤维 瘤 病 ( 任 何 两 项 或 更 多 项 ) 
六 个 以 上 的 牛奶 咖啡 斑 
青春 期 ,前 牛奶 咖啡 班 直 径 之 5mm 
青春 期 后 .牛奶 咖啡 班 直径 之 15mm 
腋窝 或 腹股沟 处 淮 斑 
两 个 或 更 多 神经 纤维 瘤 或 一 个 丛 状 神经 纤维 瘤 
一 名 NE- 工 的 一 级 亲属 
两 个 或 更 多 Lisch 结 (虹膜 错 构 瘤 ) 
骨骼 病变 
蝶 骨 发 育 不 良 
上 骨 皮质 变 薄 ,. 伴 或 不 伴 假 性 关节 病 
开 型 神经 纤维 瘤 病 
双 侧 听 神 经 瘤 C(MRI、CT 或 组 织 学 证 实 ) 
一 名 NEF- 开 的 一 级 亲属 一 个 单 侧 听 神 经 瘤 
一 名 NF- 的 一 级 亲属 和 下 列 中 的 任何 两 项 : 


神经 病 、 











下 融 状 体 浑浊 


顺 ( 疹 ) 膜 瘤 、 神 经 萌 瘤 、 胶 质 瘤 或 少年 后 改 








本 病 为 良性 肿瘤 , 仅 少数 恶变 为 神经 
症 数 合并 








瘤 或 先天 性 心脏 病 的 患者 预后 
:咨询 也 很 重要 。 


三 、 脑 - 面 血 管 畸 形 


纤维 肉瘤 。 极 少 


又 称 蚁 三 又 血管 瘤 病 Cencephalotrigeminal angiomatosis) 


或 SturgeWeberDimitri 
侧 局 限 必 
状 . 是 一 种 先天 j。 


本 病 乡 数 散 发 ,部 分 病例 可 能 为 党 染色体 隐 










综合 征 , 表 现 为 面部 皮肤 血 
` 智 能 减退 、 鼎 内 钙化 .青光眼 等 症 





Ai 站 





: 进 传 , 基 
。 病理 改变 主要 是 软 脑 路 血管 痛 \ 季 脉 内 


度 细 胞 增生 ,最 常 暴 及 枕 叶 .也 可 累及 酸 叶 和 项 叶 或 整个 六 


妹 。 脐 黎 缩 位 于 面部 疙 同 侧 .有 时 可 见 到 脑 才 而 血管 和 颅 


条 皮质 钙化 


〖I 临 床 表 现 了 












1 神经 系 


经 脑 电 图 证 实 。 面 部 
芭 神 经 这 分 全。 下 而 为 而 部 有 
管 和 : 但 无 乔 内 重要 证 撕 : 党 伴 有 二 光 眼 ， 


而 为 无 调 部 在 管 疾 


人 
属 治 









:或 揽 东 部 分 性 


江 国 和 





而 





或 短 





加 及 





体 发 育 慢 .可 有 智能 障碍 。 当 病变 累及 枕 叶 时 ,可 出 现 同 向 
偏 言 。 此 外 ,还 可 有 了 眼球 突出 、 视 神经 萎缩 晶状体 浑浊 、\ 变 


【辅助 检查 】 

义 线 片 上 可 见 高 度 特征 性 钙化 ,表现 为 成 对 (双轨 样 ) 的 
曲线 , 按 大 脑 的 凸 面 走行 。 头 颅 CT 或 MRI 平 扫 可 见 一 侧 脑 
萎缩 ,CT 还 可 见 脑 内 钙化 。 脑 血管 造影 可 见 畸 形 血管 ,EEC 
可 见 两 侧 半球 波幅 不 对 称 , 患 侧 弥散 慢 波 活动 或 痛 样 活动 。 














【诊断 和 治疗 】 

根据 典型 的 面部 皮肤 改变 ` 疯 痢 发 作 、 对 侧 轻 偏 肉 和 信 
全 次 缩 .或 伴 有 青光眼 智能 减退 不 难 诊断 。 颅 骨 XX 线 检 
查 或 CT 检查 发 现 颅 内 钙化 则 支持 此 病 的 诊断 。 

本 病 以 对 症 治疗 为 主 。 若 癫 病 难 治 或 反复 SAH 者 ， 
如 有 血管 畸形 可 手术 切除 。 放射 治疗 可 使 顺 内 病变 血管 闭 
塞 硬化 , 亦 可 考虑 。 如 有 反复 发 作 短暂 性 脑 缺 血 发 作 ' 可 斌 
用 小 剂量 阿司匹林 。 如 有 青光眼 , 则 需 给 予 相应 处 理 。 


四 、 小 脑 视网膜 血管 况 病 


小 脑 视网膜 血管 瘤 病 (cerebelloretinal hemaoagio-blas- 
tomastosis) 又 称 多 发 性 血管 网 织 细胞 瘤 或 von Hippl 
Liudau 病 ,是 伴 视网膜 血管 瘤 及 内 脏 发 育 异 常 的 CNS 血管 
网 状 细胞 癌 , 最 常见 于 小 脑 。 


【临床 表现 】 

常 染 色 体 显 性 先 传 ,不 少 为 散发 病例 。 男 : 女 约 2 1。 
多 在 20~40 岁 后 发 病 。 主 要 症状 随 肿 冯 所 在 部 位 而 不 同 。 
起 病症 状 常 为 隆 发 性 头痛 , 孩 尝 .呕吐 ,以 后 逐渐 出 现 视力 
减退 , 预 内 压 增高 症状 ,小 脑 症状 ,强迫 头 位 等 。 个 别 患 者 
出 现 声 青果 哪 . 进 食 哈 咳 , 咽 下 困难 及 咽 反射 消失 等 延 仙 首 
状 。 多 数 患 者 伴 红细胞 增多 证 ,出 现 而 颈 部 皮肤 漳 红 ` 四 有 
疙 痛 和 脾 大 等 ,这 可 能 是 肿瘤 产生 的 红细胞 生成 迷 所 致 。 
如 痛 发 生 于 脑 干 .着 从 或 天 藻 上 者 将 出 现 相 应 的 症状 。 少 
数 患 者 可 有 视 网 腊 血管 病 或 伴 右 其 他 先天 性 疾 病 , 如 多 站 
时 、 峡 腺 织 肿 ,并 于 腺 癌 及 嘲 铬 细胞 阐 等 。 



















成 年 人 有 明显 小 脑 症状 及 顾 内 不 增高 时 应 疑 有 本 病 可 
能 ,如 有 家 族 史 视网膜 血 管 痪 ,红细胞 增多 症 或 先天 性 内 
脏 病 变 时 ,诊断 可 以 肯定 。 








【治疗 了】 
小 脑 血 管 母 细胞 疾 为 良性 肿 交 , 可 手术 切除 。 多 发 的 
状 例 ,应 在 明 部 位 ,分 次 手术 切除 。 对 小 的 视网膜 和 面 答 疗 


行 激光 治疗 。 
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第 五 节 肝 豆 状 核 变性 
爱 志 区 章 涪 

【概述 】 

肝 豆 状 核 变性 (hepatolenticular degeneration, HLD) 亦 
称 Wilson 病 CWilson?’s disease,WD) ,是 一 种 常 染色 体 隐 性 
遗传 性 铜 代谢 病 , 因 Wilson 在 1912 年 首次 报道 而 得 名 。 
1993 年 ,WD 的 致 病 基 内 ATP7B 被 克隆 。 通 常 认为 WD 
的 全 球 发 病 率 约 为 1/30 000, 大 陆 小 范 围 地 区 进行 的 流行 
病 学 调查 得 出 的 发 病 率 为 0. 6 一 1/10 000。 





【病因 和 病理 】 

目前 认为 WD 是 ATP7B 基因 突变 造成 铜 代谢 异常 的 
单 基因 路 传 病 。ATP7B 基因 位 于 13q14. 3 ,编码 一 种 铜 转 
运 P 型 ATP 酶 ,能 结合 铜 离 子 , 此 酶 参与 铜 跨 膜 转运 的 代 
谢 过 程 。 变 异 的 ATP7B 蛋白 无 法 将 铜 从 细胞 内 转移 到 细 
胞 外 ,造成 体内 过 重 铀 沉积。 体内 钢 过 基 时 可 产生 搞 自 由 
基 , 和 破坏 脂 类 和 蛋白. 核酸、 线粒体 和 细胞 膜 。 和 截至 2011 年 
At 
突变 是 我 国 及 其 他 东亚 人 谷 的 热点 突变 
13%~40%。 

WD 神经 系统 的 主要 病理 变化 发 生 在 豆 状 核 与 尼 状 核 ， 
其 中 以 这 核 最 明显 ,大 脑 皮质 点 质 、 央 状 核 等 处 亦 可 及 。 

党 核 最 早 发 生变 性 ,然后 病变 范围 遂 渐 扩大 到 其 他 结 爸 ， 镜 

下 病理 表现 有 神经 元 变性 和 数目 减少 , 星 形 胶 质 细胞 显著 增 
生 , 局 部 发 生 软 化 此 至 形成 空洞。 肝脏 早期 病理 来 现 为 脂肪 
增生 和 炎症 ,以 后 为 肝 硬 化 改变 。 肝 脏 通 常 缩小 、 质 地 坚硬 、 
表面 有 结 节 , 必 大 结 节 性 肝 便 化 , 红 氨 酸 染色 镜 检 可 见 
色 铜 颗粒 沉着 。 脾 脏 可 肿 大 充血 。 角 膜 后 弹力 层 切 片 镜 检 
可 见 有 细小 的 金黄 色 铜 颗粒 ,出 铜 的 沉积 所 引起 。 
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【临床 表现 】 

WD 起 病 隐匿 ， 2 临床 表现 复杂 多 样 ? 注 要 表现 
为 进行 性 加 重 的 肝脏 损害 、 神 经 症状 ,精神 症 状 、 肾 脏 损害 及 
角膜 色素 环 (Kayser-Fleicher we K-F 环 ) 等 .因此 了 

1. 肝脏 损害 ” 常 早 于 神经 精神 症状 .如 持续 性 或 一 过 
性 血清 转氨酶 增高 : 或 慢性 肝炎 、 肝 硬化 ( 代 偿 或 失 代 
偿 ) 和 暴发 性 肝 衰 竟 ( 伴 或 不 伴 洲 血 性 贫血 ) .部 分 患者 皮肤 
昌 eae 

2. 神经 症状 着 .其 次 是 口 咽 
部 证 状 , 如 流 泛 , 构 音 和 机 闻 0 等 。 整 个 病程 中 最 多 
见 、 最 突出 的 也 是 以 上 症状 。 共 他 常见 症状 还 有 肌 张 力 障 
得 ,书写 困难 、 步 态 异 常 . 共 济 失调 、 自 主神 经 功能 送 乱 、 记 
忆 力 下 降 .注意 力 障碍 和 敌对 情绪 等 。 首 痫 的 发 生 率 不 高 ， 
约 为 6% 。 舞 踊 样 动作 少见 

3. 精神 症状 早 轨 可 有 性 格 改变 ,人 格 障碍 多 见 . 常 
见 有 精神 亢奋 、 坐 立 不 安 \ 脾 气 紧 躁 、 易 怒 . 可 因 小 事 或 甚至 














易 误 诊 。 

































无 故 与 人 激烈 争执 其 至 打 人 .有 些 患 者 表现 出 回避 型 人 格 
障碍 ,自我 隔绝 。 情 感 障碍 相当 多 见 , 常 无 故 哭 笑 , 且 不 能 
自制 。 后 期 可 发 生 幻 党 等 器 质 性 精神 病 的 症状 。 部 分 患者 





出 现 记忆 认 知 功能 减退 、 学 习 成 绩 下 降 以 多 a 
4. 角膜 K-F 环 ”角膜 K-F 环 是 角膜 周围 铜 沉积 所 导 
致 的 铁锈 色 圆 环 ,. 是 WD 的 特征 性 表现 。K- 下 环 不 明显 者 
需要 借助 裂隙 灯 观 察 。K-F 环 很 少 在 7 岁 前 出 现 ;95% 以 “ 
路 有 K-F 环 ;单纯 肝 型 患者 可 以 没有 
用 及 K-F 环 应 该 与 老年 环 及 高 胆 固 醉 血 症 的 角 
加 、 原 发 性 












K-F 环 。 


腊 环 鉴别 。 极 少数 情况 下 ,K-F 环 可 见于 胆汁 洲 
胆汁 性 讨 硬 化 和 隐 源 性 肝 硬 化 患者 。 

表 23-10-5 ” 肝 豆 状 核 变 性 损害 的 脏 器 及 
te 


1. 脑 





门静脉 高 压 
.了 腿 睛 Ee K-F 环 、 白 内 谋 
血尿、 性 钙 质 沉积 症 、 


A 


3. 肝 腹 诗人 硬化 、 急 慢性 肝炎 、 
1 
5 高 尿 名 





. 肾 腑 
尿 症 











: 发 性 关 1 请 炎 等 
7. 造血 系统 溶血 性 贫血 ,白细胞 下 降 、 血 小 板 减 少 、 


用 大 
8. 心肝 心肌 闻 
9. 内 分 泌 山 状 获 腺 功能 减退 
10. 消化 道 胰 妥 炎 
办 和 锻 肌 倘 纹 贡 深 
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除 肝 脏 损害 和 神经 精神 症状 外 ,肾脏 损害 、 骨 关节 肌肉 
损害 也 较 常见 。 肾 脏 损害 主要 表现 为 血尿 、 和 蛋白 尿 和 管 型 





3，PD 和 原 发 性 震 额 ” 假 性 硬化 型 和 帕 金 森 综合 征 
型 WD 易 与 这 些 疾病 混淆 ,但 这 类 WD 患者 一 般 在 裂隙 





尿 等 ; 骨 关 节 肌 肉 损害 表现 为 关节 酸痛 、X 形 腿 或 O 形 腿 
等 ,关节 酸痛 发 高 达 40% 以 上 。 现 将 上 述 临床 表现 归 
纳 为 表 23-10-5。 本 病 可 以 其 中 一 个 系统 症状 首发 ,也 可 表 
现 为 这 些 系统 损害 的 症状 重合 在 一 起 。 











〖 实 验 室 检 查 及 辅助 检查 】 

实验 室 检查 有 下 列 特征 性 改变 :@@24 小 时 尿 排 铜 量 
增加 ,正常 一 100pg/24h, 患 者 过 100pg/24h; 四 血清 铜 蓝 
蛋白 (ceruloplasmin,CP) 降 低 ,正常 为 0.2 一 0. 5g/L.WD 
患者 二 0. 2g/L; 但 CP 下 降 未 必 就 是 WD, 根 据 国内 学 者 
已 往 的 经 验 ,WD 患 者 CP 一 般 小 于 0.08g/L;@ 肝 穿刺 
证 实 肝 组 织 铜 含量 异常 增高 ,正常 二 40~55pg/g( 肝 干 
重 ) ,患者 二 250pg/g( 肝 干 重 )。 此 外 ,血清 总 铜 量 也 可 
能 降低 。 
于 脏 也 超常 显示 肝 实 质 光 点 增 粗 甚 至 结 节 状 改变 ; 肝 
脏 MRI 主要 表现 为 网 格 状 改 变 , 提 示 肝 硬化 。 颅 脑 CT 主 
要 表现 为 基底 节 区 低 密 度 、. 脑 萎缩 和 脑室 扩大 等 。 颅 脑 
落 CT 特异 性 高 ,主要 表现 为 双 侧 对 称 性 豆 状 核 (尤其 
壳 核 )、 尾 状 核 Ti WI 低 信号 和 Ta WI 高 常 伴 中 脑 、 脑 
丘脑 受累 ,小 脑 和 大 脑 皮质 偶 可 累及 ,其 他 还 有 不 同 程 
和 脑 沟 增 宽 .脑室 扩大 等 。 

ATP7B 基因 的 R778L、P992L 和 T935M 突变 占 我 国 
患者 所 有 突变 的 60%% 左 右 ,对 临床 疑 诊 WD 患者 可 首先 和 
查 以 上 突变 。 近 年 来 , 随 着 测序 技术 的 普及 和 检测 成 本 的 
降低 ,对 临床 疑 诊 WD 患者 进行 ATP7B 基因 全 长 编码 区 
测序 已 成 为 可 能 。 







































【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 标准 

1. 有 肝 损害 、 肾 损害 、 神 经 精神 症状 等 临床 表现 。 

2. 肉眼 或 裂隙 灯 下 见 到 角膜 K-F 环 。 

3. 血清 CP<0. 2g/ 工 及 24 小 时 尿 铀 二 100pg。 

4. ATP7B 基因 突变 筛 查 检 出 纯 合 突变 或 两 种 杂 合 
突变 。 
司 时 具备 上 述 1 十 2 十 3 点 或 1 十 4 点 均 可 确诊 为 WD 
者 ,不 需要 进一步 检查 。 

二 ) 鉴别 诊断 主要 与 下 列 疾病 相 鉴 别 : 

. 急 慢性 肝炎 和 肝 硬 化 ” 肝 型 WD 易 与 这 些 疾病 混 
淆 ,但 肝 型 WD 血清 CP 降低 明显 .24 小 时 尿 铜 增高 明显 ， 
有 时 需要 进行 ATP7B 基因 突变 第 查 才能 鉴别 。 
2. 肌 张力 障碍 和 手足 徐 动 症 ” 儿 童 或 少年 时 期 起 病 
的 WD 易 与 肌 张力 障碍 或 手足 徐 动 症 混淆 ,但 后 者 以 肌 强 
直 及 钴 足 指 划 动 作为 特征 ,无 肝脏 损害 , 常 为 先天 性 ,出 生 
后 不 入 即 起 病 , 症 状 有 时 可 停止 进展 ,血清 CP 和 颅 脑 MRI 


股 正常 ， 
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灯 下 能 见 到 角膜 K-F 环 , 颅 脑 MRI 也 有 典型 的 WD 样 
改变 。 


【治疗 了 

1. 饮食 治疗 ”尽量 避免 食用 含 铜 高 的 食物 ,如 动物 
内 脏 及 血 制品 .贝壳 类 及 甲 沉 类 海产 品 、 菌 藻 类 、 坚 果 类 、 
豆 类 ,玉米 和 麦子 等 粗粮 、 巧 克 力 和 部 分 调味 品 (不 
听 咕 粉 和 肉桂 等 ); 豪 者 食物 的 汤 汁 因 含 铜 量 较 高 ,也 应 
避免 食 用 ;避免 使 用 铜 制 餐具 ;家 用 自来水 应 避免 使 用 铀 
制 水 管 。 

2. 药物 治疗 

(1) 整合 剂 治疗 : 效 合 剂 能 整合 游离 的 铜 离子 ,有 解毒 
作用 。 最 常用 的 是 DD 青 恰 胺 (D-penicillamine) 和 曲 恩 汀 
(trientine) 。 歼 合剂 不 能 与 锌 制剂 同时 服用 。 

青 短 胺 是 FDA 批准 的 一 线 用 药 ,目前 国内 常用 , 因 不 
良 反应 比较 大 ,使 用 前 应 作 青 霉 素 皮 试 。 成 人 用 重 一 般 为 
750 一 1000mg/d 左右 ,儿童 为 600 一 800mg/d 左右 。 青竹 
胺 可 歼 合 维生素 Bs ,因此 服药 期 间 应 注意 补充 维生素 Be， 
但 不 宜 同 时 服用 。 此 外 ,神经 型 WD 患者 在 服用 青 每 胺 
时 ,建议 从 小 剂量 (31. 25 一 93. 75mg/d) 开 始 使 用 ,逐渐 增 
加 剂量 。 

曲 恩 汀 是 FDA 批准 的 另 一 种 一 线 用 药 ,与 D 青 恰 胺 
相 比 , 曲 恩 汀 的 副作用 小 ,但 对 神经 症状 的 改善 作用 略 逊 
色 。 曲 恩 汀 国内 目前 没有 销售 。 

(2) 锌 制剂 ; 锌 制剂 治疗 WD 的 机 制 推测 是 诱导 肠 符 
膜 细胞 内 的 金属 硫 蛋 白 酶 合成 。 该 酶 对 铜 的 亲和力 大 于 
锌 , 铀 与 金属 硫 蛋 白 结 合 后 滞留 在 肠 黏膜 细胞 内 , 随 细胞 的 
脱落 经 肠 道 排出 体外 。 锌 剂 主要 用 于 症状 前 患者 、 儿 童 不 
典型 WD,、 妊 娠 患者 .不 能 耐 受 青 霉 胺 治疗 者 以 及 各 型 WD 
患者 的 维持 治疗 。 锌 剂 对 WD 的 疗效 确切 , 主要 副作用 是 
胃 肠 道 的 刺激 。 锌 剂 缺 点 是 起 效 较 慢 (4 一 6 个 月 起 效 ), 严 
重病 例 不 宜 作为 首选 。 锌 制剂 与 歼 合 剂 的 服药 时 间 需 间隔 
2 小 时 。 

(3) 对 症 治疗 : 震 额 ;静止 性 且 幅 度 较 小 的 震 帧 , 首 
选 莱 海 索 1mg/ 次 ,每 日 2 次 开始 , 渐 加 至 2mg/ 次 ,每 日 3 
次 。 以 意向 性 或 姿势 性 震 赂 为 主 ,尤其 是 粗大 震 着 者 ,首选 
氨 硝 西洋 0. 5mg/ 次 ,每 日 1 次 或 每 日 2 次 ,逐渐 加 量 , 不 超 
过 2mg/ 次 ,每 日 3 次 。@@ 肌 张力 障 得 : 轻 者 可 单 用 葵 海 索 ， 
帕 金森 综合 征 者 可 用 复方 多 巴 制剂 ,从 小 剂量 起 , 渐 加 至 有 
效 量 。 也 可 单 用 或 合用 多 巴 胺 受 体 激动 剂 ,如 吡 贝 地 尔 
50mg/ 次 ,每 日 1~2 次 。 以 扭转 痉挛 强直 或 痉挛 性 斜 颈 
为 主 者 , 除 上 述 药物 外 ,还 可 选用 氨 硝 西洋 等 ,也 可 选用 巴 
氮 芬 片 5mg/ 次 ,每 日 2 次 开始 ,可 逐渐 加 至 10~20mg/ 次 ， 
























































含 精神 症状 :可 选用 奋 乃 静 或 利 培 酮 等 , 配 用 沫 海 索 。 对 严 





第 十 章 ” 先 天、 遗传 .代谢 性 疾病 
重 躁 狂 者 可 选用 绑扎 平 或 奥 氨 平 。 对; 
用 抗 抑 帮 药物 

治疗 ”和 脾 大 明显 并 出 现 和 白细胞 明显 下 降 无 法 
用 药物 政 鳃 时 .建议 将 脾 切 除 。 肚 移 秆 比较 上 





抽 缉 的 吉 





第 六 节 ”维生素 缺乏 神经 
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吴 志 英 ” 草 悦 














是 急性 肝 功 能 案 疯 | hee Ey 
肝 移 植 后 的 一 年 生存 期 为 79 汉 一 873 .能 度 过 早期 阶段 的 一 、Wernicke-Korsakoff 


患者 生存 期 较 长 。 综合 征 
4. 特殊 情况 的 处 理 
(1) 无 钙 状 患者 :单独 使 用 镑 制剂 或 合并 使 用 再 答 肪 
可 预防 症状 出 现 。 小 于 3 岁 的 症状 前 患 儿 推荐 单 邓 使 用 锌 ” 〖 概 述 】 
制剂 。 Wernicke-Korsakoff syndrome. 是 Wernicke 脑病 和 
(2) 维持 治疗 : 驱 铜 治疗 1 一 5 年 后 .如 患者 症状 总 于 
稳定 ,24 小 时 尿 铀 : ea d 以 下 .此 时 可 考 ! 















Korsakoff 址 忘 症 的 统称 。 
1881 年 .Wernicke 首先 报道 了 3 例 以 眼球 诬 疗 、 共 济 

失 油 和 意识 障碍 三 联 征 为 主要 表现 的 综合 征 。1887 年 至 

(3) 怀孕 和 只 乳 妇 女 未 孕 期 的 妇女 应 坚持 治疗 ,中 断 1891 年 ,俄国 心理 学 家 Korsakoff 发 现 长 期 饮酒 患者 可 出 
治疗 可 能 导致 急性 肝 功 能 训 竟 。 评 萄 期 间 , 锌 剂 的 用 是 不 ”， 现 记 忆 力 受 损 并 进行 了 报道 。1897 年 Murawieff 认为 两 者 

吉 绚 ， ee 应 减 至 最低 限度 (平时 用 征 的 2525 一 是 相同 的 病因 ( 硫 胺 素 缺 乏 ) 导 致 的 不 同 结果 ,因此 命名 为 

50%%)。 特 别 是 准备 谢 宫 产 的 孕妇 在 产 前 3 个 月 内 应 Wernicke-Korsakoff 综合 征 。 

的 妇女 不 应 哺乳 。 曲 因 汀 





































ee 服用 坦 
和 锌 剂 对 哺乳 妇女 的 影响 尚 不 明确 。 【发 病 机 制 了 

(4) 失 代 偿 性 肝 硬 化 :对 于 失 代 偿 性 肝 硬 化 ,近年 米 认 硫 觅 素 即 维 生 索 BB, 硫 胺 泰 的 吸收 部 位 在 十 二 指 肠 ，[ 
为 应 联合 应 用 北 合 剂 和 饼 剂 。 两 省 间隔 2 小 时 给 药 ,每 天 ”肝脏 是 硫 胺 索 要 的 全 ey 其 储存 基 可 维持 机 体 正 常 功 





业主 J 






给 药 3 一 4 次 ,3~6 个 月 后 ,可 改 为 单 药 治疗 。 如 果 用 药 无 能 18 天 。 焦 磷酸 硫 胺 崇 是 硫 胺 未 的 活性 形式 ， | 
效应 考虑 肝 移 值 。 费 发 生 于 肝脏 。 长 期 大 量 饮 酒 是 导致 本 病 最 常见 的 原因 。 





仅 影响 硫 胺 索 在 肠 道内 的 吸收 :同时 也 影响 肝脏 对 


(5) 急性 肝 功 能 衰竭 :WD 患 省 急性 肝 功 能 衰 疯 十 
分 风险 ,应 给 子 肝 移植 。 在 一 时 找 不 到 肝 源 的 情况 下 ， 硫 胶 素 的 焦 磷 酸化 以 及 硫 腕 素 在 肝 胜 内 的 储存 ， 
:要 功 能 是 参与 糖 的 有 4 


应 采用 血浆 咖 换 、 血液 过 滤 等 应 急 方案 保护 性 脏 免 过 站 和 
损害 。 CR 和 Kreb 循环 ) 需 要 有 丙 珊 酸 脱 S 
的 参与 (图 23-10-1) ,而 焦 代 


。 在 体内 硫 胺 加 拯 的 2 一 3 yrk yy I 也 有 : 










参考 文献 

1. 徐 启 武 , 薄 阴平 . 临床 占 脑 疾 
社 ,2003:640-643. 

2. 刘 道 宽 ,将 南沙 , 江 深 川 .等 . 锥 体外 系 疾病 . 上 海 :上 海 科 学 结 果 导 到 bs 








病 学 . 天 津 :天 津 科学 技术 出 版 








上 脂 类 (特别 是 稿 畏 )、 





技术 出 版 社 ,2000:218-230， 此 外 .在 :神经 系统 中 还 参与 SN 本 
3. De we 与 运动 障 和 神经 遗 和 氨基酸 及 神经 递 质 的 代谢 , 硫 胺 素 缺 乏 导 致 溜 销 生 成 障 但 








传 病 学 组 .有 变性 的 诊断 与 治疗 指南 . 中 华 神经 科 杂 志 ， 和 神经 递 质 生成 率 配 。 EE 
2008,41(8) ,566-569. 本 病 病理 改变 报 显 著 的 是 乳头 体 的 获 缩 , 男 外 可 有 于 





1. Wu ZY, Wang NLin MT.et al. Mutation analysis and the 议 、 基 底 前 脑 和 中 缝 核 受 累 。 眼 动 障碍 是 脑 十 展 神 经 
和 仙 视 中 枢 破 坏 的 结果 ,其 济 失调 是 小 脑 受 损 的 症状 . 进 记 
mutation in Chinese patients with Wilson disease. Areh Neurvl, 主要 与 间 脑 受 损 有 关 ， 包括 丘脑 内 侧 以 及 脑 改 与 颈 上 时 内 侧 
2001,58:971-976， 面 用 奋 人 三 核 联 络 纤维 。 
5，Wu ZY .Lin MT.Murong SX,etal. Molecular diagnoxis and 

probphylactic therapy for presymptomatie Chinese patients wirh 〖 流 行 病 学 】 

Wilson discase, Areh Neurol.2003.60:737.711. 本 痢 户 检 发 现 率 为 1 光一 3 ds 和 人 后 艺人 
3 ys 2 Wa 


corrclation between genotwype and phenotype of Arg778Leu 






6. Weiss KH. Stremmel W. Evolving perspeetives in Wilson 及 蒜 神 六 





disease: diagnosis. treatment and monitoring. Curr Gastroenterol 


Rep,2012, LC1).1-7. 








第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 




















丙酮 酸 
两 王政 语气 酶 + 入 亚 破 六 胶 素 | CO; 
乙酰 辅酶 A (2C ) 
行 檬 酸 合成 酶 
草 酰 乙酸 (4C ) 
柠檬 酸 (6C ) 
苹果 酸 (4C) 顺 乌 头 酸 酶 
延 胡 索 酸 酶 蜡 柠 檬 酸 (6C ) 
异 柠 樟 酸 脱 气 酶 
延 胡 索 酸 (4C ) 
CO> 
琥珀 酸 脱 氢 酶 a - 酮 戊 二 酸 (5C ) 
a - 丽 戊 二 酸 脱 氢 酶 + 焦 磷酸 硫 胶 霄 
焉 珀 酸 (4C ) 
CO> 
琥珀 酰 CoA (4C ) 
焉 珀 酸 硫 激 酶 
三 着 酸 循环 
图 23-10-1 丙酮 酸 脱 氢 酶 和 a - 酮 戊 二 酸 脱 氨 酶 等 参与 三 羧 酸 循环 





”进食 ,长 期 血 透 等 。 
或 者 静脉 滴 注 大 量 和 葡萄糖 也 会 诱发 Wernicke 脑病 发 生 。 


对 于 亚 临床 的 维生素 Bi 缺乏 者 ,食用 


【临床 表现 了 】 
患者 因 长 期 酮 酒 给 人 的 第 一 印象 为 仪容 不 整 ,衣着 授 
远 , 有 时 有 诡 亡 性 岩 颤 ,临床 三 联 征 为 意识 障碍 、 共 济 失调 
和 有 眼 健 ,但 具有 这 样 典型 表现 的 患者 仅 有 16%~38%。 
1. 眼 部 体征 ”常见 的 为 垂直 和 (或 ) 水 平 眼 震 、 双 侧 或 
单 侧 外 直 肌 麻 疗 和 了 眼球 不 共 绒 ;严重 者 可 出 现 瞳 孔 缩小 和 
眼球 固定 。 
2, 小 脑 体 征 ” 轻 者 可 有 双 脚 交替 直线 行走 不 稳 , 常 见 
的 体征 为 宽 基 步 态 和 酬 酒 步 态 ; 重 者 需要 换 扶 下 行走 。 
3. 意识 和 认 知 ”90 兴 患 者 可 有 轻重 不 一 的 意识 障 个， 
患者 可 出 现 迟 钝 、 淡 满 乔 
但 极 少 作为 首发 症状 出 现 。 意 识 障碍 通常 在 眼 肌 麻 疯 和 共 
济 失调 后 发 生 , 不 过 也 能 同时 出 现 。 觉 醋 的 患者 可 存在 注 
意 力 次 散 以 及 记忆 力 下 降 的 现象 ;急性 期 可 出 现 定向 力 陪 
信和 虚构 。 如 患者 意识 状态 、 眼 部 体征 和 共 济 失调 好 转 后 ， 
仍 遗 留 有 认 知 功能 陈 候 , 称 为 Korsakoff 遗忘 症 
4.，Korsakoff 遗忘 症 ” 特点 为 顺 行 
车 。 硕 行 性 赵 守 一 般 不 完全 ， 
病 前 茶 段 记忆 的 空白 :为 了 填补 这 段 空白 , 患 玫 
(Fabrication) 


5. 其 他 体征 或 表现 ” 低 体温 、 周 图 神经 病 、 心 功能 不 

















会 进行 虚构 
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全 、 体 位 性 低 血压 ,心动 过 速 . 蛙 厥 等 。 


【辅助 检查 】 

辅助 检查 对 疾病 的 鉴别 诊断 及 评估 病情 严重 程度 有 一 
定 帮 助 。 

有 一 定 提示 价值 的 检查 包括 : 

1. 血清 硫 胺 素 水 平 诊断 价值 不 大 ,但 可 作为 治疗 过 
程 中 的 监测 指标 。 

2. 头颅 MRI 急性 期 可 发 现 背 侧 丘脑 内 侧 份 第 三 脑 
室 、 导 水 管 周围 ,乳头 体 的 异常 信和 号。 

具有 鉴别 诊断 价值 的 检查 包括 电解 质 . 血 常规 ,血尿 的 
毒物 检测 ,头颅 CT、 腰椎 穿刺 等 。 

用 于 评估 病情 严重 程度 的 检查 有 肝 功 能 .凝血 功能 和 
动脉 血气 等 。 


【诊断 与 鉴别 诊断 】 
Wernicke Korsakoff 综合 征 的 主要 诊断 依据 为 病史 和 临 
床 表现 ,长 期 大 量 饮酒 结合 典型 的 临床 表现 ,诊断 并 不 困难 。 
本 病 应 与 各 种 导致 意识 障碍 的 疾病 鉴别 ,包括 低 氧 血 
症 、 高 碳酸 血 症 、.CNS 感染 , 瘦 病 着 叶 脑 梗死 \ 脑 涯 荡 、 
Lewy 小 体 痴呆 、 短 暂 全 面 性 遗忘 、 缺 氧 性 脑病 .AD、 第 三 脑 
室 肿瘤 和 单纯 疱疹 性 脑 炎 等 。 





【治疗 了 
本 病 最 关键 的 治疗 措施 是 及 时 补充 维生素 B 。 没 有 全 
切 证 据 提 示 维 生 素 B 的 最 住 用 是。 常规 用 量 为 100mgy d, 给 





药 途 径 可 为 肌 内 注射 .条 脉 注射 或 口 肝 
病情 严重 程度 和 病因 来 决定 .比如 消化 道 吸收 障 丰 
补充 维生素 Bi ,而 对 于 饮酒 者 . 当 披 酒 成 功 ,及 
够 维生素 B 时 可 以 停止 用 药 。 对 于 Korsakof 综合 
破 酯 栈 抑 制剂 和 美金 刚 可 能 有 改善 认 知 的 作用 。 


i。 用药 的 时 间 寡 根据 
















征 . 抗 胆 


二 、 亚 急性 冰 作 联合 变性 


【概述 了 

早 在 19 世纪 ,Combe、Addison 和 Fenwick 通过 临床 观察 
和 尸检 就 发 现 了 贫血 . 胃 肠 道 疾 病 和 神经 系统 疾病 三 者 之 间 
存在 联系 。1900 年 Russell 等 正式 命名 该 疾病 为 亚 急 性 峭 获 
联合 变性 (subacute combined degeneration of the spinal cord) 。 
1926 年 Minot 和 Murphy 给 患者 每 天 吃 半 磅 牛 肝 使 病情 得 
到 控制 。1948 年 有 学 者 从 上 肝 脏 中 分 离 出 氛 基 钴 胶 即 维生素 
Bs ,认为 亚 急 性 兰 惫 联合 变性 是 缺乏 维生素 Bi 所 至 


【发 病 机 制 】 

1. 维生素 B 的 转运 机 制 ” 销 胶 素 的 体内 储备 旦 为 
2~~5mg; 其 中 一 半 的 量 储 存在 肝脏 。 由 于 钴 胺 索 可 通过 肝 
肠 循 环 重 新 加 到 体内 ,所 以 即使 膳食 中 缺乏 销 胺 素 ,体内 的 
储存 量 也 需要 10 一 20 年 才 会 耗 尽 。 

食物 进入 胃 以 后 ,酸性 骨 液 可 将 钻 胶 素 从 其 他 蛋白 中 分 
离 出 来 ,游离 的 钴 腕 素 与 唾液 分 沁 的 糖 强 白 R 结合 体 结合 。 
复合 体 进入 十 二 指 肠 和 空肠 后 被 胰 蛋 白 酶 降解 , 钻 胶 素 再 次 
成 为 游离 状态 ,99 时 游离 的 钴 胺 过 与 胃壁 细胞 分 泌 的 内 因子 
结合 ,内 因子 复合 体 在 回肠 远 端 与 笑 腊 上 的 特异 性 受 体 结合 

后 进入 体 内 ,进入 体内 后 ,内 因子 与 钼 胺 素 解 聚 , 钻 胶 索 同 其 
rman 钻 胺 传递 看 白 工 , 钼 胺 传递 蛋白 开 复 合 
体能 被 肝 胜 和 消 笑 等 器 官 组 织 摄取 。 在 细胞 质 内 , 销 胺 传 
递 异 白 [复合 体 被 深 酌 人 体 降 解 ,释放 出 游离 的 钴 胶 素 。 销 
胺 素 在 胞 质 内 可 甲 基 化 成 为 甲 钼 胺 ,或 在 线粒体 中 腺 苷 酸 
化 成 为 腺 钴 胺 。 两 者 都 是 钻 胺 素 的 活性 形式 。 

2. 维生素 Bi 在 神经 系统 中 的 作用 ”维生素 Bi: 缺乏 
造成 神经 系统 损害 的 原因 还 不 明确 ,原因 可 能 是 中 枢 神经 
系统 脱 骨 稍 。S 腺 苷 有 蛋氨酸 理论 可 给 予 一 定 

S 腺 背 蛋 贫 酸 理论 :在 中 枢 神 经 系统 , 艇 白 的 合成 
与 稳定 需要 甲 基 化 过 程 。S- 腺 Ra 髓 精 蛋 白 提 供 
甲 基 。S 腺 征 艇 和 揽 酸 的 前 体 是 蛋 授 酸 , 而 缺乏 维生素 Bs 时 
盛 法 生成 足够 的 全 和 氨 酸 , 因 此 也 无 法 生成 足够 的 S- 腺 苷 蛋 
氮 酸 ,结果 导 敏 I 基 化 异常 。 因 异常 申 基 化 的 链 
畏 杰 和 白 结构 不 稳定 ,容易 引起 脱 艇 靖 改 变 。 

3. NO 的 囊 病 机 市 有 研究 发 现 长 期 接触 NO， 可 话 
发 本 病 。N:O 〇 又 称 笑 气 , 是 一 种 无 色 有 耐 味 的 气体 ,有 

世 订 本 作用 .被 几 于 和 军 科 手术 的 膝 醇 。Na 0 可 将 维生素 
i 外 点 子 从 上 氧化 为 3 .氧化 的 维 生 索 Be 没有 活 
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性 ,通过 上 述 机 制导 致 疾病 。 当 维生素 Bi 
种 氧化 反应 就 会 促使 疾病 发 生 。 长 期 在 手术 : 






是 高 危 人 群 。 
【病理 表现 】 
大 体 病理 表现 eid 变 短 .将 髓 后 


旦 灰白 色 ; 镜 下 见 消 髓 后 索 及 侧 
病灶 。 早 期 禾 系 肿胀 ， ma 
AE 扣 索 开始 私 
及 将 血 侧 索 。 典 型 表现 I 铎 ,泡沫 细胞 浸润 ,以 血 
4 膨 轩 明显 随 关 病情 加 重 , 轴 索 也 开始 降解 。 周 围 神经 
系统 与 肌 电 图 所 提示 的 不 同 , 病 理发 现 脱 血 畏 更 明显 ,而 肌 
电 图 更 多 提示 为 轴 索 损害 。 











病因 了 

本 病 的 常见 病因 如 下 : 

1. 内 因子 缺乏 “维生素 Bi 缺乏 最 常见 原因 是 恶性 贫 
血 . 占 所 有 患者 的 75%; 表 少年 恶性 贫血 .内 因子 分 泌 障 












碍 ; 骨 肠 道 手 术 和 幽门 蝶 旋 杆菌 感染 等 。 
2. 维生素 Bz 摄 入 不 足 “ 如 素食 者 、 嗜 酒 者 和 偏食 者 。 

3. 末端 回肠 病变 ”如 热带 口疮 ,结肠 病变 .肠炎 、 渗 出 IT 

性 肠 病 、 小 肠 切除 手术 后 、Whipple 病 、 回 肠 结核 、 内 因子 受 

体 基 因 变 异 等 。 

4. 胃酸 和 消化 液 缺乏 ”如 鞭 缩 性 胃炎 、 胰 腺 

全 有 后天 遇 信 全 征 等 


] /x 
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5. 药物 影 夫 、 秋 水 仙 素 、 亿 基 水 杨 酸 等 。 
6 转运 蛋 自 异常 。 销 胶 转 运 强 自 缺乏 症 . 民 结 合体 


7. 钼 胺 素 代谢 异常 ”如 高 同型 半 胱 揽 酸 血 症 , 甲 基 丙 
二 酸 血 症 , 钼 胺 素 合 成 缺陷 A 一 G 型 等 
8. 维生素 B 需求 增加 “如 甲状 腺 功能 亢进 和 “ 珠 蛋 


日 血 症 等 。 





【临床 表现 了 
本 病 起 病 亚 急性 或 慢性 ,少数 为 急性 。 上 典型 表现 为 大 细 
加 性 贫血 和 神经 系统 症状 。 大 细胞 性 贫血 表现 详 见 血液 病 章 
。 神 经 系统 首发 症状 常常 是 手指 和 足 趾 远 端 麻木 .寒冷 或 
bgp 型 样 疼痛 。 随 发 展 , 上述 周围 神经 症 
大 脑 的 症状 。 






状 更 明显 显 Sp :次 散 后 索 、 次 血 侧 家 和 
觉 的 消失 最 为 普遍 .可 伴 痛 温 触 觉 异常 .感觉 





术 经 治疗 的 患 省 可 出 现 
神经 元 性 .表现 为 近 端 肌 


.个 可 陛 及 驱 干 。 
狼 痪 多 为 上 








犹 疾 和 共 济 失调 。 





征 阳 性 等 . 妥 反 射 可 消失 或 元 进 , 点 因 是 周 于 
问 时 累及 .但 通常 谷 稀 成 分 更 多 -一 点。 精 
神 陈 个 包 操 贡生 有 睡 1 i 有 认 和 | 












识 混 电 ， 值得 注意 的 是 -血液 系统 的 着重 程度 与 


3 度 并 不 吻合 
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〖 实 验 室 检查 了 

1. 血清 钴 胺 素 水 平 有 两 种 检测 方法 。 一 是 放射 性 
仿 测 法 ,正常 范围 为 170 一 900pg/ml; 另 一 种 为 化 学 发 光 免 
疫 分 析 ,正常 范围 为 250 一 1100pg/ml。 

2. 壁 细胞 抗体 与 内 因子 抗体 ”对 于 恶性 贫血 者 应 检 
测 相 应 的 抗体 。 


〖 辅 助 检查 】 

1. 因 恶 性 贫 
行 消化 道 CT。 

2. 伴 有 关 散 病 的 患者 ,MRI 提示 胸 段 沽 髓 后 索 T WI 
和 FLAIR 高 信号 ,有 时 病变 可 累及 脑 干 ,慢性 患者 可 出 现 
次 角 蔚 缩 。 

3. 脑 MRI 示 脑 



























































合并 胃 部 恶性 肿瘤 的 可 能 较 大 , 故 应 先 











质 和 第 四 脑室 周围 TWI 和 FLAIR 








号 。 

4. 诱发 电位 异常 可 能 是 最 早 的 电 生理 改变 ,提示 传导 
异常 。SEP 提示 L:-P> 潜伏 期 延长 ,VEP 提示 Pio 波 
长 








5, 肌 电 图 检查 65% 未 经 治疗 的 患者 有 异常 ,其 中 
80% 为 轴 索 损害 ,感觉 神经 受累 程度 较 运 动 神经 严重 , 远 端 
比 近 端 严重 。 





了 诊断 与 鉴别 诊断 】 


根据 中 年 发 病 , 亚 急性 或 慢性 病程 ,有 上 典型 消 髓 后 索 损 








害 的 症状 和 体征 伴 有 精神 症状 ,智能 减退 ,周围 神经 及 视 神 
经 损害 ,血清 维生素 Ba 水 平 降低 , 骨 村 吸收 不 良 及 贫血 的 改 
变 , 结 合 Schilling 试验 及 其 他 辅助 检查 ,一 一 般 不 难 作出 诊 
断 。 但 疾病 早期 尤其 是 神经 症状 早 于 贫血 出 现时 ,诊断 有 
一 定 困难 。 

本 病 需 与 以 下 疾病 鉴别 :HIV 相关 的 湖人 血 病 、Lyme 








病 、MS. 神 经 梅毒. 中 毒性 周围 神经 病 和 热带 痉挛 性 截 
次 等 。 
【治疗 3 了 

严重 者 不 经 治疗 神经 系统 症状 会 持续 加 重 , 项 至 死 








亡 。 经 治疗 后 ,贫血 症状 一 般 在 数 周 内 明显 改善 ,而 神经 
系统 功能 的 改善 较为 缓慢 ,一 般 2 个 月 可 见 改 善 。 治 疗 时 
采用 维生素 Bis 1000pg 每 天 肌 内 注射 1 次 ,连续 5 天 ,以 
后 改 为 1000pg 每 周 肌 内 注射 1 次 ,1 个 月 后 小 剂量 维持 ， 
部 分 患者 须 终 身 用 药 。 不 能 耐 受 肌 注 者 ,可 口服 用 药 。 
此 外 , 需 加 强 营养 补充 维生素 B ,维生素 C 及 其 他 神经 营 

除 药物 治疗 外 ,对 受累 肢体 应 加 强 功能 锻炼 ,进行 理疗 
和 康复 治疗 ,对 易 患 病 者 应 及 时 消除 易 患 因素 或 进行 预防 
性 治疗 。 


参考 文献 


Ropper A, Samuels M. Principles of Neurology. 8th ed. New 
York: McGraw-Hill Professional, 2005: 984-988,992,994, 1078. 














第 十 一 章 ”骨骼 肌肉 疾病 


第 一 节 ” 肌 营 养 不 良 症 
肌 和 营养 不 良 症 (muscular dystrophy, MD) 是 一 组 与 遗 
传 有 关 的 肌纤维 变性 和 坏死 疾病 的 总 称 , 主 要 临床 特征 为 
进行 性 肌肉 无 力 和 鞭 缩 随 着 新 的 疾病 家 系 不 断 发 现 和 至 
病 直 因 的 员 病 的 内 涵 日 趋 丰 富 。 







E 降 定位 ,本 


〖 病 因 】 
近年 的 研究 发 现 . 肌 细胞 膜 的 肯 架 蛋白 对 维系 细胞 膜 的 
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稳定 和 保护 肌 收 缩 表 面膜 应 力 起 重要 作用 , 它 包括 位 于 胞 外 
的 层 黏 绰 白 (laminin) 和 肌 萎 缩 糖 蛋白 (dystroglycan) 复 合体 ， 
一 些 跨 膜 的 肌 聚 多 糖 (sarcoglycans) 复 合体 ,以 及 位 于 肌 膜 胞 


质 侧 的 肌 国 缩 蛋 和 白 (dystrophin)、Syntrophin 复合 体 和 
Utrophin 等 。 这 些 蛋 白 以 dystrophin 为 核心 形成 一 一 个 加, 称 


为 dnt 糖 蛋 白 复 合体 (DAP) ,发 挥 稳 定 肌 膜 的 作用 
如 果 这 些 糖 蛋白 缺乏 , 肌 腊 在 收缩 和 松弛 时 变 得 不 稳定 ,会 
造成 过 多 Ce” 内 流 ,导致 肌 细胞 变性 坏死 。 多 数 肌 营养 不 
良 症 的 发 病 在 基于 这 些 蛋 白 功 能 缺陷 所 致 。 

假 肥 大 型 的 Duchenne 型 肌 营 养 不 良 (Duchenne mus- 
cular dystrophy; DMD) 和 Becker 型 肌 营 养 不 良 (Becker 








muscular dystrophy. BMD) 均 为 Xp21 上 dystrophin 基因 
缺陷 所 致 , 届 X 性 连锁 隐 性 遗传 。 肢 带 型 肌 营 养 不 良 
(imb-girdle muscular dystrophy. LGMD) 是 一 组 异 质 性 常 
染色 体 显 、 隐 性 遗传 疾病 .大 多 与 编码 细胞 骨架 蛋 自 ( 如 
sarcoglycans 复合 体 、laminin 等 ) 的 基因 缺陷 有 关 , 但 也 有 
例外 ,如 15 号 染色 体 工 节 让 
酶 (calpain-3) 编 码 基因 突变 也 可 致 病 . 临 床上 表现 为 肢 带 
2A 型 ,也 称 为 calpainopathy。 

面 - 诊 - 肽 型 肌 营 养 不 良 (facioscapulohumeral muscular 
dystrophy, FSHD) 为 常 染色 体 显 性 遗传 ,已 证 明 与 4 号 染色 
体 长 辟 末 端 3.3kb 串联 重复 序列 指 贝 数 的 缺失 有 关 。 
Emery-Dreifuss 1 型 肌 营 养 不 良 (Emery-Dreifuss muscular 
dystrophy type 1,EDMD1) 展 入 性 连锁 隐 ; 传 ,为 Xq28 上 
编码 emerin 熏 白 基因 缺陷 所 致 .emerin 是 一 种 位 于 核 膜 上 
的 骨架 熏 向 ,Emery Dreifuss 2 型 肌 营 养 不 良 (Emery-Dreifuss 
muscular dystrophy type 2, EDMD2) 为 常 染色 体 显 、 隐 性 闻 
传 ,为 1921. 2-q21. 3 上 编码 lamin A/C 基因 CLMNA) 缺 陷 所 
致 。 腿 咽 型 肌 和 营养 不 良 (oculopharyngeal muscular dystrophy) 
为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,与 14q11. 2-13 上 编码 多 聚 腺 苷 结合 
蛋 和 月 2CPAB2) 基 因 的 GCG 过 度 重 复 有 关 。 远 端 型 肌 营养 
不 恨 (distal muscular dystrophy) 中 的 Miyoshi 型 和 Nonaka 型 
均 为 常 染色 体 隐 性 踪 传 ,前 者 为 2p12-14 上 编码 dysferlin 蛋 
白 的 基因 缺陷 所 致 ,与 肢 带 2B 型 属于 等 位 基因 病 ;后 者 与 
9p 染 色 体 上 的 GNE 基因 缺陷 有 关 , 也 被 称 为 伴 镶 边 空 泡 远 
端 肌 病 。 先 天 性 肌 营 养 不 良 (congenital muscular dystrophy， 
CMD) 为 一 组 异 质 性 常 染 色 体 用 性 遗传 病 ,分 别 与 编码 下 术 
蛋白 的 基因 缺陷 有 关 :6q 上 的 laminin oe (merosin 缺陷 型 )、 
12q 上 的 laminin 受 体 (Ullrich 型 )、9q 上 的 Fukutin 
(Fukuyama 型 ) 以 及 1p 上 的 糖 基 转移 酶 ( 肌 - 眼 -脑病 ) 等 。 


【病理 】 

显微镜 下 可 见 肌 纤维 灶 性 变性 坏死 ,再 生 , 肌 纤维 大 小 
的 ;纤维 内 横 纹 消失 , 空 泡 形成 或 有 淀粉 样 颗粒 沉积 ; 员 腊 
核 成 哩 排列 .内 移 。 电 镜 下 可 见 肌 细胞 膜 锯齿 状 变 , 线 粒 体 
肿胀 ,变性 , 肌 质 网 内 有 散在 淀粉 颗粒 。 晚 期 肌纤维 普遍 消 
失 , 坏 死 ,在 残留 的 肌纤维 间 充 填 大 量 脂肪 细胞 和 结缔 组 织 。 


【临床 表现 】 

根据 受累 肌 群 的 分 布 ,临床 上 分 为 7 型 (受累 肌 群 分 布 
见 图 23-11-1) ,其 中 先天 性 肌 营 养 不 良 症 累 及 肌 群 较 广 , 较 
难 一 概 而 论 。 

(一 ) 假 肥 大 型 (Duchenne 型 和 Becker 型 ) 时 X- 性 连 
锁 隐 性 遗传 ,男性 患 病 , 女 性 携带 。 约 5%~10% 的 女性 携 
带 者 有 不 同 程度 的 肌 无 力 , 常 不 对 称 ,并 有 腓 肠 肌 肥 大 。 
Duchenne 型 病情 较 重 , 通 常 在 幼儿 期 起 病 , 表 现 为 学 步 困 
难 \, 易 跌 、 跌 倒 后 不 易 息 起 。 性 中 肌 受累 而 致 骨盆 左右 上 下 
摇动 , 跟 妥 这 缩 而 足 跟 不 能 着 地 , 腰 大 肌 受 累 而 腹部 前 凸 , 
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图 23-11-1 肌 营 养 不 良 症 受累 肌 群 分 布 
A，Duchenne 型 和 Becker 型 ”B.， Emery-Dreifuss 型 C. 肢 
带 型 ”DD. 面 - 肩 -及 型 ”E. 远 端 型 F. 眼 咽 肌 型 


头 后 仰 , 呈 “ 鸭 步 "。 从 平 卧 位 起 来 ,务必 先 翻身 ,然后 呈 跪 
姿 ,两 手 撑 起 ,并 靠 两 手 撑 着 自己 身体 而 逐步 从 小 腿 , 大 腿 
上 移 , 然 后 挺 起 身子 , 称 为 "Gowers 现象 "。 继 骨盆 带 肌 受 
累 之 后 ,逐步 出 现 肩 腥 带 肌 萎缩 .无力 , 双 辟 上 举 不 能 , 肩 腥 
骨 可 呈 翼 状 耸 起, 称 “ 翼 状 肩 "。 多 数 患 者 有 腓 肠 肌 肥 大 , 病 
初 肥大 肌 肌 力 可 相对 较 强 。 病 程 逐步 发 展 ,少数 儿童 由 于 
本 身 生 长 发 育 的 影响 ,可 能 出 现 病程 相对 稳定 或 好 转 。 多 
数 病 孩 到 10 岁 已 丧失 行走 能 力 ,依靠 轮椅 或 坐 卧 不 起 ,出 
现状 柱 和 肢体 畸形 。 晚 期 四 肢 挛 缩 , 活 动 完全 不 能 。 常 因 
伴 发 肺 部 感染 、 福 疮 等 于 20 岁 之 前 天 折 。 约 20% 的 患者 
有 不 同 程度 智商 减退 。 多 数 患 者 可 有 心肌 损害 .早期 可 无 
症状 ,晚期 可 出 现 心 功能 衰竭 。 

Becker 型 的 病程 相对 良性 , 常 于 12 岁 左右 起 病 , 受 累 
肌 群 的 分 布 , 假 肥大 和 心电图 异常 与 Duchenne 型 相似 .但 
程度 较 轻 。 部 分 患者 即使 在 晚年 也 没有 明显 症状 .预期 寿 
命 略 低 于 正常 人 。 

(二 ) Emery-Dreifuss 型 1 型 为 X 性 连锁 隐 性 遗传 .2 
型 为 常 染色 体 显 、 隐 性 遗传 ,虽然 基因 缺陷 各 异 , 但 临床 表 
现 却 极为 相似 ,以 早期 肘 . 躁 、 颈 部 关节 牵 缩 , 肪 - 腓 肌 群 无 
力 和 莹 缩 ,心肌 病 三 联 征 为 主要 特点 ,心脏 疾病 多 于 30 岁 
左右 明显 。 

(三 ) 面 - 肩 - 胶 型 ” 属 常 染 色 体 显 性 遗传 . 亦 有 散发 . 
两 性 震 病 几率 相等 , 自 婴 儿 至 中 年 均 可 起 病 。 婴 儿 期 的 闭 
腿 不 全 可 能 不 被 家 长 注意 ,青春 期 后 由 于 面部 表情 缺乏 . 颈 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 





部 肌肉 蓉 缩 和 举 臂 困难 等 就 医 而 明确 诊断 。 主 要 临床 表现 
为 : 眼 瞪 闭合 无 力 、 皱 额 鼓 腮 、 吹 哨 和 露 上 从 5 不 能 或 无 力 , 重 
者 呈 面 具 状 脸 。 嘴 展 肥 厚 而 微 狂 。 颈 部 胸 锁 乳 突 肌 明 显 菱 
缩 或 变 细 , 两 辟 平 举 起 时 可 见 颈 肌 悬 吊 肩 腥 而 呈 特 殊 的 “时 
翼状 >”。 肩 甩 带 肌肉 明显 萎缩 ; 胸 大 肌 蓉 缩 内 陷 , 锁 骨 水 平 
支撑 , 肩 甩 部 呈现 "衣架 肩 ”。 两 上 臂 肌 肉 鞭 缩 而 呈 竹 棒状 ， 
但 前 臂 无 明显 蓉 缩 , 远 端 肌 力 正常 。 两 下 肢 受 累 较 轻 ,可 有 
轻 度 腓 肠 肌 肥大 。 部 分 患者 腹部 Beevorr 征 阳 性 。 本 病 发 

(四 ) 肢 带 型 ”为 一 组 性 质 不 同 的 常 染色 体 显 、 隐 性 遗 
传 疾病 。 可 于 儿童 .青春 期 或 成 年 起 病 ,两 性 发 病 机 会 相 
等 。 临 床上 以 肩 腥 带 和 骨盆 带 肌 不 同 程度 的 无 力 或 萎缩 为 
特点 ,根据 遗传 方式 分 为 1 型 ( 常 染色 体 显 性 ) 和 2 型 ( 常 染 
色 体 隐 性 ), 每 一 型 根据 不 同 基因 缺陷 又 分 为 许多 亚 型 , 目 
前 已 确认 24 个 亚 型 ,1 型 有 8 个 (1A~1H),2 型 有 16 个 
(2A~2P)。 随 着 新 家 系 的 发 现 和 致 病 基因 的 定位 克隆 , 肢 
带 型 的 亚 型 将 会 越 来 越 多 。 

(五 ) 眼 咽 型 ”少见 ,30 岁 左 右 起 病 , 主 要 表现 为 脸 下 
垂 和 眼 外 肌 无 力 , 早 期 可 不 对 称 , 最 终 发 展 至 双 侧 上 险 下 垂 和 
眼球 固定 ,部 分 患者 出 现 头 面部 .咽喉 部 、 颈 部 和 肢体 近 端 
二 有 无 力 、 萎 缩 。 晚 期 出 现 消 闻 , 吸 入 性 肺炎 是 其 严重 并 发 症 ， 
中 但 患者 的 寿命 较 少 受到 影响 。 

(六 ) 远 端 型 目前 倾向 于 从 肌 营 养 不 良 症 中 分 出 而 单 
独 归 为 远 端 型 肌 病 , 其 疾病 谱 也 日 趋 增 多 ,目前 主要 包括 常 染 
色 体 显 性 遗传 的 Welander 型 , 常 染色 体 隐 性 遗传 的 Miyoshi 
型 Nonaka 型 .Laing 型 、Markesbery-Griggs 型 和 肥 骨 前 型 等 ， 
临床 上 均 以 四 肢 远 端 肌 无 力 和 肌 蓉 缩 为 主要 表现 。 

(七 ) 先天 型 ” 婴 幼 儿 起 病 , 临 床上 表现 各 异 ,多 以 肌 无 
力 , 册 张 力 低下 和 关节 挛缩 等 为 主要 表现 。merosin 缺陷 型 特 
点 为 头颅 MRI 的 Ts WI 可 见 白 质 异 常 信号 ;Ullrich 型 特 


:点 为 
峙 关节 过 度 松 弛 ;Fukuyama 型 特点 为 脑 结构 发 育 异 常 。 


〖 辅 助 检查 】 

CK、ALT、AST 和 LDH 等 大 多 明显 增高 。 肌 肉 萎 缩 

明显 的 晚期 患者 肌 酶 水平 可 能 正常 ,儿童 和 早期 的 DMD 
患者 肌 酶 增高 最 为 明显 ,可 大 于 正常 人 的 数 百倍 。 
各 型 肌 营 养 不 良 症 的 肌 电 图 改变 均 为 运动 单位 电位 
(MUP) 降 低 , 时 程 缩短 和 多 相 波 等 肌 源 性 改变 肌 电 图 , 偶 可 见 
到 纤 闫 电位 和 正 尖 波 等 神经 源 性 肌 电 图 改变 。 病 理 可见 不 同 
程度 的 肌纤维 变性 和 坏死 ; 面 肩 及 型 和 上 肢 带 2B 型 常 可 见 单 核 
细胞 浸润 , 易 与 肌 炎 相 混淆 ; 腿 咽 型 可 见 典 型 镶 边 空 泡 和 核 包 
涵 体 ;Nonaka 型 亦 可 见 典型 镶 边 空 泡 。 免 疫 组 化 可 通过 标记 
的 特异 性 抗体 确认 部 分 肌 细 胞 膜 缺 乏 的 骨架 蛋白 。 


〖 诊 断 引 


恨 据 起 病 隐 工 、 受 累 肯 骼 肌 萎缩 无力 的 特 风 分 布 和 典 
而 体征 ,临床 上 上 可 拟 诊 此 类 疾病 遗传 特征 、 血 清 肌 酶 测 
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定 . 肌 电 图 .肌肉 活检 可 为 诊断 与 鉴别 诊断 提供 佐证 。 某 些 
类 型 的 MD 仍 需 与 多 发 性 肌 炎 、MND 或 重症 肌 无 力 作 鉴 
别 。 对 于 各 型 MD 的 确诊 , 需 依赖 免疫 组 化 和 基因 分 析 。 


【防治 】 

做 好 遗传 咨询 是 防治 本 病 的 根本 措施 。 宫 内 羊水 细胞 
基因 分 析 有 助 于 产 前 诊断 。 大 量 的 临床 探索 尚未 解决 本 病 
的 治疗 问题 。 皮 质 类 固 醇 激素 可 以 暂时 改善 Duchenne 肌 
营养 不 良 病 患者 的 症状 ; 某 些 氨基 糖苷 类 抗菌 素 和 药物 可 
以 改善 Dystrophin 基因 的 表达 ; 肌 母 细胞 移植 与 免疫 抑制 
剂 的 联合 应 用 可 以 改善 肌 营养 不 良 症 者 的 症状 ,但 均 不 能 
改善 该 病 的 最 终 预 后 ;基因 治疗 和 干细胞 治疗 有 一 定 前 景 ， 
目前 应 用 反 义 赛 核 音 酸 介 导 的 外 显 子 “ 跳 路 "法 治疗 DMD 
在 动物 实验 中 已 有 较 好 疗效 。 
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第 二 节 强直 性 肌 病 
赵 重 波 
肌 强 直 (Cmyotonia) 是 肌肉 高 度 兴奋 的 一 个 症状 ,特征 
为 骨骼 肌肉 收缩 后 不 能 立即 放松 ,重复 收缩 后 肌肉 松弛 、 症 
状 消失 , 受 冷 加 重 . 温 暧 后 减轻 。 强 直 性 肌 病 (myotonic 
myopathy) 主要 包括 强直 性 肌 营 养 不 良 症 、 先 天 性 肌 强 直 、 
先天 性 副 肌 强直 和 钾 恶 化 性 肌 强直 。 


【病因 】 

强直 性 肌 营 养 不 良 症 (myotonic muscular dystrophy， 
DMD) 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ,病因 尚未 完全 明确 ,分 为 2 型: 
DMI 型 与 19 dl3. 3 上 DMPK 基因 的 CTG 三 核 苷 酸 过 度 
重复 有 关 , DM2 则 与 3q21 号 染色 体 上 ZNF9 基因 的 
CCTG 四 核 童 酸 过 度 重复 有 关 。 先 天 性 肌 强 直 (myotonic 
congenita) 与 Cl 通道 的 异常 有 关 , 致 病 基因 定位 于 7q35 
上 。Cl 通道 异常 使 K” 在 肌 细胞 横 管 的 浓度 增高 ,导致 过 
度 去 极 化 而 再 度 激活 Na 通道 ,引起 肌 细 胞 重复 放电 , 产 
生 了 临床 和 电 生 理 上 的 肌 强直 。 先 天 性 副 肌 强直 (pa 
ramyotonia congenita) 为 常 染色 体 显 性 遗传 ,与 17923 染色 
体 上 编码 骨 能 肌 Na’ 通道 a 亚 单位 基因 (SCN4A ) 的 突变 
有 关 。 钾 恶化 性 肌 强 直 也 为 SCN4A 的 突变 所 致 。 
































【临床 表现 】 
(一 ) 强直 性 肌 营养 不 良 症 ”是 一 组 以 肌 强 直 、 进 行 性 





! 鞭 缩 . 白 内 障 , 心 旺 传导 阻 滞 、 性 腺 萎缩 以 及 ; 
主要 特点 的 多 系 。DMI 最 常见 , 约 10% 的 患者 自 出 
生 后 即 出 现 喂 饲 和 呼吸 困难 ,成 人 后 可 出 现 精 神 发 育 迟 绥 . 
多 有 “ 反 V 字形 ”路 展 . 称 为 先天 性 婴儿 DM1。 成 人 型 
DMI 常 在 青春 后 期 ,20 一 25 岁 起 病 , 主要 特征 为 受累 冒 各 
肌肉 萎缩 .无力 和 强直 .以 前 两 种 症状 为 突出 。 随 者 肌 鞭 缩 
的 进展 , 肌 强 直 可 消失 。 患 者 常 有 日 间 多 睡 。 体 格 检 查 可 
见 展 微 考 , 铬 骨 隆起 、 颈 肌 萎 缩 而 呈 和 从 头 状 ; 颈 细 长 , 胸 锁 乳 
突 肌 萎缩 而 头 部 前 倾 伸 长 , 称 鹅 颈 ; 膛 弓 升 高 , 构 音 不 清 或 
伴 吞咽 困难 ;握拳 后 不 能 立即 放 开 , 手 指 不 能 伸 直 。 印 诊 锤 
即 击 被 检 肌 肉 时 出 现 肌 球 或 肌肉 内 陷 。 
DM2 既往 称 为 近 端 强直 性 肌 病 ,20 一 40 岁 起 病 ,遗传 
方式 和 临床 特点 与 DMI1 相似 ,常见 白内障 和 男性 性 腺 菱 
缩 ,主要 累及 近 端 肌肉 和 棋 部 届 肌 ,心脏 传导 阻 洁 少 见 , 预 
后 相对 较 好 。 
(二 ) 先天 性 肌 强 直 ”分 为 常 染 色 体 显 性 遗传 的 
Thomsen 病 和 隐 性 遗传 的 Becker 病 , 后 者 较 前 者 常见 。 肌 
强直 可 于 出 生 时 了 早期 发 现 ,表现 为 肢体 活动 叙 硬 , 动 
作 策 拙 ,静止 休息 后 或 寒冷 环境 中 症状 加 重 。 吊 者 常 因 吃 
饭 时 第 一 口 咀嚼 后 张口 不 能 ,入 坐 后 立即 站 起 不 能 ,握手 后 
不 能 立即 放松 ,发 笑 后 表情 不 能 立即 终止 而 引起 旁人 惊异 。 
严重 者 跌倒 时 不 能 用 手 去 支撑 ,酷似 门板 倒 地 。 上 述 症状 
均 在 重复 运动 后 减轻 或 消失 ,休息 或 寒冷 刺激 后 加 重 。 体 
格 检查 可 见 全 身 骨 淫 肌肉 肥大 ,酷似 运动 员 体魄 。 即 击 肌 
肉 可 出 现 持久 凹陷 或 肌 球 。 

(三 ) 先天 性 副 肌 强 直 ”表现 为 周期 性 瘫痪 伴 肌 强直 , 常 
在 运动 中 发 病 ,持续 运动 可 使 病情 加 重 。 症 状 可 由 寒冷 诱发 ， 
持续 数 小 时 ,进入 温暖 环境 可 改善 。 患 者 将 双手 浸入 冷水 约 
30 分 钟 可 诱发 肌 无 力 和 强直 , 印 击 舌 和 鱼 际 肌 可 出 现 肌 球 。 

(四 ) 钾 恶 化 性 肌 强 直 包括 波动 性 肌 强 直 、 持 续 性 肌 
强直 ,乙酰 肉 胺 反应 性 肌 强 直 等 。 于 儿童 或 青少年 期 起 病 ， 
症状 为 严重 而 持久 的 肌 强 直 或 波动 性 肌肉 伪 硬 ,多 见于 运 
动 后 20 分 钟 发 作 , 食 用 含 钾 丰 富 的 食物 能 诱发 肌 强直 ,但 
从 不 产生 肌 无 力 的 症状 。 






























【诊断 与 鉴别 诊断 】 

根据 用 力 收 缩 后 不 易 放松 、 吨 击 肌肉 出 现 肌 球 和 肌 电 
图 检查 见 到 大 动作 电位 和 摩托 车 样 黎 鸣 等 表现 ,诊断 肌 强 
直 综 合 征 并 不 困难 。 根 据 是 否 伴随 肌肉 萎缩 .是 否 有 系统 
性 损害 有 和 否 诱发 因素 以 及 基因 分 析 等 来 区 分 是 何 种 类 型 
的 强直 性 肌 病 。 

周期 性 竣 疾 .多 发 性 肌 炎 、 甲 减 性 肌 病 、Issac 综合 征 以 
及 某 些 将 通 和 周围 神 经 病变 亦 可 见 到 肌 强 直 症状 , 称 为 证 
状 性 肌 强 直 , 应 与 本 综合 征 相 鉴 别 。 











日 前 尚 大 特效 治疗 , 钙 天 化 性 肌 强 直 适 宜 低 钟 饮食 。 


第 十 一 章 ”骨骼 肌肉 疾病 


可 用 于 改善 肌 强 直 症 状 的 药物 有 : 美 西 律 75 一 150mg. 每 日 
次 ;苯妥英 钠 0. 1g. 每 日 3 一 4 次 : 卡 马 西平 0. 1 一 0. 2g .每 

3 一 4 次 : 栈 甲 唑 胺 25mg. 每 日 2 一 3 次 ;氧气 连 咏 25mg、 
每 日 2 次 。DM1 的 日 间 多 睡 可 通过 莫 达 非 尼 200mg: 每 日 


1. 吕 传 真 . 神经 病 学 . 上 海 : 上 海 科学 技术 出 版 社 . 2003. 
288-289. 
2. Trip J. Drost G. Ginjaar HB. et al. Redefining the clinical 


phenotypes of non-dystrophic myotonic syndromes. ] Neurol Neu- 


rosurg Psychiatry,2009.80(6) :647-652. 


第 三 节 ”重症 肌 无 力 与 肌 
无 力 综合 征 


赵 重 波 


一 、 重 症 肌 无 力 





接头 传递 障碍 的 自身 免疫 性 疾病 。 主 要 临床 特征 为 受累 肯 | 
储 肌 极 易 疲劳 ,短期 收缩 后 肌 力 减退 明显 ,休息 和 使 用 抗 胆 | 
戚 栈 酶 药物 后 肌 无 力 可 部 分 和 暂时 恢复 。 


【病因 和 发 病 机 制 了 

1. 自身 免疫 “MG 被 认为 是 一 种 体液 介 导 、 细 胞 调节 和 
补体 参与 的 自身 免疫 病 。 体 液 免疫 的 可 能 机 制 为 :抗体 与 
乙酰 胆 碱 受 体 (AchR) 结 合 后 加 速 受 体 的 降解 和 内 胞 饮 作 用 ; 
四 阻 断 乙 酰 胆 碱 CAcbh) 与 受 体 的 结合 ;@ 通 过 补体 激活 而 破坏 
AchR, 最 终 导 致 神经 肌肉 接头 的 兴奋 传递 障碍 。 在 AchR 抗 
体 明 性 的 患者 中 ,部 分 可 在 血清 中 检测 到 肌肉 特异 性 激酶 
(MuSK) 抗 体 。MuSK 具有 促进 神经 肌肉 接头 突 触 后 膜 处 
AchR 聚集 的 功能 。 有 些 抗体 阴性 的 患者 同样 可 以 出 现 严 重 
的 肌 无 力 。 由 于 对 抗体 阴性 的 重症 肌 无 力 的 认识 .细胞 免疫 
和 补体 机 制 在 重症 肌 无 力 发 病 中 的 意义 逐步 受到 重视 。 

2. 胸腺 异常 75% 一 85% 的 MG 患者 有 胸腺 异常 .其 
中 60 站 一 70 闻 为 胸腺 增生 ,10 闻 为 胸腺 瘤 。 胸 腺 肌 样 上 
细胞 表面 存在 AchR, 在 病毒 感染 和 特定 的 遗传 素质 影 
下 ,自身 免疫 耐 受 机 制 受到 损害 .产生 自身 AchR 抗体 ， 
经 分 子 模拟 和 交叉 免疫 反应 ,引起 神经 肌肉 -接头 损 甫 . 导 
致 MG 的 发 生 。 

3. 遗传 因素 “并 不 明显 , 极 少数 有 家 族 史 。 组 织 相 容 
抗原 CHLA) 和 研究 发 现 ,欧美 高 加 索 人 种 的 发 病 总 体 与 
HLA-DR3、B8 有 关 . 女 性 患者 与 HLA Al、B8 和 DR3 有 
关 , 田 性 与 HLA-A3、B7 和 DR2 有 有关。 日 本 和 我 国 的 发 病 
与 HLA DR9 有 关 。 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 





【病理 】 

受累 骨髓 肌纤维 间 小 静脉 周围 有 淋巴 细胞 浸润 , 称 为 
淋巴 漏 现 象 。 急 性 期 患者 肌纤维 间 和 神经 肌肉 接头 处 有 巨 
只 细胞 浸润 ,肌纤维 间 有 散在 灶 性 坏死 。 晚期 患者 可 见 骨 
骼 肌 姜 缩 .细胞 内 脂肪 变性 。 胸 腺 异常 多 为 组 织 增生 ,胸腺 
生发 中 心 增多 ;胸腺 瘤 按 病理 形态 可 有 以 淋巴 细胞 为 主 , 上 
皮 细 胞 为 主 或 混合 型 。 

















【临床 表现 】 

任何 年 龄 均 可 路 患 , 女 性 略 多 于 男性 。 儿 童 型 MG 在 
不 同人 种 的 发 病 率 有 很 大 差异 ,高 加 索 人 10 岁 以 下 起 病 者 
占 所 有 MG 病例 的 10%, 日 本 人 15 岁 以 前 起 病 者 为 
29. 2% ,中 国 香港 人 15 岁 以 下 起 病 者 为 38. 4%, 内 地 14 岁 
以 下 起 病 者 为 47.8%。 成 年 人 重症 肌 无 力 有 两 个 发 病 高 
峰 , 第 一 个 高 峰 为 20 一 30 岁 , 以 女性 多 见 , 常 伴 胸腺 增生 ; 
第 二 个 高 峰 为 40 一 50 岁 , 男 性 较为 多 见 , 常 们 胸腺 瘤 和 其 
他 自身 免疫 性 疾病 。 近 年 来 随 着 整个 人 群 的 年 龄 老化 ,55 
岁 以 上 人 群 中 的 发 病 率 和 患 病 并 不 少见 ,以 眼 肌 型 多 见 。 

全 身 骨 骼 肌 , 包 括 眼 外 肌 、 面 肌 、 咽 喉 肌 、 颈 肌 和 肢 带 肌 
均 可 受累 ,但 以 脑 神经 支配 的 肌肉 ( 眼 外 肌 、 面 肌 、 咽 喉舌 
1 受累 更 为 多 见 。 受 累 骨 骼 肌 的 无 力 症状 总 有 波动 , 晨 轻 























着重, 疲劳 后 加 重 。 疾 病 早期 常 有 自发 缓解 与 复发 。 晚 其 


串 


患者 运动 障碍 严重 , 虽 经 休息 后 ,其 症状 仍 不 能 恢复 。 成 年 
患者 常 从 一 组 肌肉 无 力 开始 ,在 一 至 数 年 内 逐步 累及 其 他 
肌 群 。 严 重 患 者 可 因 呼 吸 肌 受 累 而 致 呼 吸 困 难 。 为 了 便于 
观察 和 描述 ,可 分 为 下 列 数 种 临床 类 型 。 

(一 ) 成 人 重症 肌 无 力 

1. 眼 肌 型 ”表现 为 一 侧 或 双 侧 , 或 左右 交替 出 现 险 下 
垂 , 晨 间 腿 裂 较 大 ,午后 或 傍晚 时 险 下 垂 明显 ,也 可 有 复 视 、 
斜视 ,晚期 则 眼球 固定 。 部 分 患者 可 演化 为 其 他 类 型 。 

2. 延 血 肌 型 ”表现 为 咀嚼 .吞咽 困难 、 构 音 不 清 、 说 话 
多 禹 音 ,连续 说 话 后 声音 越 来 越 轻 。 严 重 者 完全 不 能 进食 ， 
需 史 人 饲 喂食 。 此 型 肌 无 力 患者 感染 后 常 可 加 重症 状 , 极 易 
发 生 呼吸 困难 而 危及 生命 。 

3. 冰 髓 肌 无 力 型 ” 仅 有 疹 神 经 支配 区 的 肌肉 无 力 , 表 
现 为 抬头 ` 届 颈 无 力 。 常 有 头 下 垂 、 举 壁 困难 和 步行 易 跌 ， 
-下 楼 梯 时 尤为 明显 。 此 型 患者 多 数 起 病 隐 匿 , 易 被 误诊 
为 肢 带 型 肌 营养 不 良 或 功能 性 疾病 。 部 分 可 发 展 为 全 身 型 
肌 无 力 , 多 数 患 者 预后 良好 。 

4. 全 身 肌 无 力 型 ”表现 为 眼 外 肌 、 延 通 肌 ,表情 肌 、 笑 
肌 和 四 肢 肌 都 无 力 。 从 其 他 肌 无 力 起 始 的 全 身 肌 无 力 者 常 
在 首发 症状 后 , 数 周至 数 月 内 迅速 进展 ,并 发 生 呼吸 危 象 。 
5. 肌 鞭 缩 型 各 型 肌 无 力 患 者 均 可 伴 发 肌肉 凌 缩 ,但 
很 军 见 ， 贞 和 肉 凌 缩 以 里 肌 、 口 周 , 侨 、 肢 带 和 小 腿 肌 较 多 见 。 

(二 ) 儿童 重症 肌 无 力 ”我 国 儿 童 重症 肌 无 力 较为 多 

见 , 除 个 别 病例 之 外 , 绝 大 多 数 病 例 仅 表现 单纯 眼 外 肌 麻 
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痹 ,如 眼 险 下 垂 、 复 视 等 。 上 呼吸 道 感染 、 发 热 等 可 能 为 诱 
发 因素 。 约 有 1/4 病 儿 可 自发 缓解 ,但 也 常 复发 。 

(三 ) 新 生 儿 重症 肌 无 力 新 生 儿 表现 喂食 困难 、 峰 声 
低 弱 . 吸 哆 无 力 . 动 作 减 少 等 , 常 由 患 病 母亲 血清 中 的 抗 
AchR 抗体 经 胎盘 输入 胎儿 体内 引起 。 患 儿 症状 为 一 过 
性 ,可 自 限 缓解 痉 愈 。 

(四 ) 危 象 危 象 系 指 由 于 疾病 的 发 展 ,药物 应 用 不 
当 ,感染 ` 分 娩 、 手 术 等 诸多 因素 所 致 的 呼吸 肌 无 力 而 不 能 
维持 正常 通气 功能 的 危急 状态 。 


【辅助 检查 】 

80% 以 上 的 成 年 患者 血清 抗 AChR 抗体 阳性 ,我 国 儿 
童 型 肌 MG 患者 大 多 阴性 。 部 分 抗体 阴性 患者 中 可 测 到 
MuSK 抗体 。 伴 胸腺 瘤 患 者 可 测 到 Titin .Raynodin 抗体 。 
胸腺 CT 检查 常 可 见 到 胸腺 增生 或 胸腺 瘤 。 合 并 甲状 腺 功 
能 亢进 者 可 有 Ts .Ti 增高 。 

肌 电 图 低频 重复 刺激 (3Hz) 后 ,CMAP 波幅 训 减 10% 
以 上 , 单 纤维 肌 电 图 表现 为 Jitter 增 宽 和 阻 滞 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

临床 怀疑 者 可 作 疲 劳 试 验 , 即 令 患 者 受累 骨骼 肌 群 作 
重复 或 持续 收缩 动作 ,如 持续 上 视 ( 提 上 险 肌 ,重复 闭 眼 睁 
眼 ( 眼 轮 熙 肌 ) 咀嚼 (咀嚼 肌 )、 举 臂 ( 三 角 肌 ) 等 ,连续 数 十 
次 或 持续 数 十 秒 钟 后 即 可 见 到 被 测 肌 肉 肌 无 力 明 显 加 重 ， 
即 疲劳 试验 阳性 。 亦 可 作 药物 试 验 ,方法 为 :记录 患者 肌 无 
力 程 度 , 肌 注 新 斯 的 明 0.5~ lmg( 同 时 加 用 阿托品 0, 5mg 
以 减轻 新 斯 的 明 副作用 )30 分 钟 后 比较 肌 注 前 后 肌 力 改 
变 , 有 明显 改善 者 可 确诊 (图 23-11-2) 。 若 仍 不 能 确诊 可 作 
重复 电 刺 激 或 单 纤维 肌 电 图 。 

眼 肌 型 MG 应 与 慢性 进行 性 眼 外 肌 麻 痹 (CPEO)、 先 
天 性 蛤 下 垂 ,.Horner 综合 征 和 上 腿 蛤 痉挛 相 上 鉴别。 延髓 肌 无 
力 者 应 与 GBS.MND 等 区 别 。50 岁 以 后 起 病 的 MG 者 , 若 
临床 表现 为 口 干 . 泪 少 , 晨 重 夜 经 ,或 活动 后 感觉 症状 减轻 ， 
受累 范围 以 下 肢 为 重 , 应 行进 一 步 检查 鉴别 Lambert- 
Eaton 综合 征 的 可 能 。 








【治疗 】 

本 病 为 慢性 疾病 ,让 患者 了 解 疾病 性 质 ,避免 过 度 疲 
劳 注 意 劳 逸 结合 是 本 病 防治 的 首要 措施 。 此 外 ,人 处理 与 本 
病 相关 的 疾病 也 至 关 重 要 。 

(一 ) 药物 治疗 

1. 抗 胆 碱 酯 酶 药物 为 一 线 对 症 用 药 , 常 用 省 化 吡啶 
斯 的 明 ,每 日 剂量 为 180 一 540mg/d, 分 3 一 4 次 服用 。 剂量 
因 人 而 异 , 以 不 良 反应 最 小 \ 改 善 肌 力 效果 最 好 为 原则 标 
准 。 抗 胆 碱 酯 酶 药物 的 共同 副作用 为 腹痛 、 腹 泻 ` 肌 肉 跳动 
和 分 刻 物 增加 等 。 不 良 反应 明显 者 可 加 服 阿托品 0.3 一 
0. 6mg/d, 以 减少 不 良 反 应 ,但 不 宜 持续 应 用 , 以免 掩盖 胆 











图 23-11-2 重症 肌 无 力 的 新 斯 的 明 试 验 


A. 新 斯 的 明 肌 注 前 “B, 新 斯 的 明 肌 注 后 20 分 名 
碱 能 危 象 的 先兆 症状 。 

2. 免疫 抑制 剂 

(1) 肾上腺 糖 皮质 激素 :为 一 线 用 药 , 既 抑 制 细 胞 免疫 又 
抑制 体液 免疫 。 有 效率 可 高 达 72 中 一 96%, 当 激素 在 用 到 中 
等 到 大 剂量 后 , MG 症状 通常 在 2 一 3 周 内 出 现 改善 。 约 有 
50% 的 患者 在 激 崇 应 用 早期 (7 一 10 天 内 ) 可 有 短暂 症状 加 重 ， 
一 般 持 续 1 周 左右 ,其 中 约 10% 的 患者 需要 机 械 通 气 ,医师 和 
患者 均 需 充分 估计 和 准备 ,以 免 危 象 发 生 。 常 用 方法 为 : 

1) 递增 法 ; 泼 尼 松 10 一 20mg/d 顿 服 开 始 ,1 一 2 周 后 增 
加 10mg, 在 达到 目标 剂量 0.75 一 lmg/(kg，d) 或 60 一 100mg 
隅 天 后 ,持续 8 一 12 周 , 然 后 逐渐 减 量 。 对 于 症状 较 轻 的 患者 ， 
尤其 是 单纯 眼 肌 型 者 ,初始 剂量 可 给 予 20mg/d, 根 据 情况 可 加 
至 0.75 一 lmg/(kg， qd) 或 60 一 100mg 隔 天 , 待 病情 改善 后 持续 
8 一 12 周 后 逐步 减 药 。 起 初 可 每 月 减 20mg, 至 30mg 隔 天 后 改 
为 每 月 减 5mg, 至 20mg 隔 天 后 改 为 每 3 个 月 减 2. 5mg, 至 5 一 
10mg 隔 天 后 维持 应 用 ,过 早 过 快 减少 剂量 常 引起 病情 波动 。 
若 在 减 量 过程 中 病情 加 重 可 恢复 先前 用 量 。 

2) 递减 法 :递减 法 是 指 先 用 大 剂量 甲 滩 尼龙 静脉 冲击 
治疗 , 按 一 定 梯度 递减 ,而 后 减 至 目标 剂量 维持 治疗 ,递减 
法 常 可 使 患者 获得 充分 激素 治疗 ,倘若 患者 有 发 生 危 象 倾 
向 ,冲击 治疗 后 病情 的 变化 容易 提前 估计 ,使 医师 做 好 充分 
准备 ,但 鉴于 激素 冲击 后 部 分 患者 病情 明显 加 重 ,此 法 仅 适 
用 于 难 治 性 眼 肌 型 患者 和 经 良好 医 患 沟 通 并 已 有 辅助 呼吸 
安排 的 重症 全 身 型 叫 者 。 递 减法 常 以 甲 浚 尼龙 500 一 
1000mgy/d 静脉 注射 ,每 个 剂量 连续 3 一 5 天 后 减 半 ,直至 改 
为 泌 尼 松 目 标 剂 最 0.75~- 1mg'(kg。d) 或 60 一 100mg 隔 
天 口服 ,以 后 逐步 减 量 。 


第 十 一 骨骼 肌肉 疾病 


(2) 硫 唑 味 叭 :为 一 线 用 药 ,抑制 细胞 免疫 反应 , 常 与 
皮质 固 醇 类 激素 合用 ,常用 剂量 为 50mg,2 次 /天 。 服 药 期 
间 需 要 随访 白细胞 和 肝 功 能 。 

(3) 环 磷 酰胺 :为 二 线 用 药 , 体 液 免疫 抑制 剂 。 在 皮质 
固 醇 类 激素 治疗 效果 不 满意 或 有 禁忌 时 ,可 用 环 磷酸 用 
200mg 静脉 滴 注 ,每 2 一 3 天 1 次 ,连续 数 周 , 或 静脉 团 注 
0. 5~-1.0g/m2 体 表面 积 ,每 月 1 次 ,总 量 以 6 一 8g 为 一 疗程 。 
用 药 期 间 应 注意 白细胞 减少 , 肝 功 能 损害 和 皮疹 的 发 生 。 

(4) 环 孢 素 : 为 三 线 用 药 , 亲 免 素 结合 剂 ,50 一 100mg， 

2 次 /天 as 

(5) 他 克 莫 司 (FK-506) :为 三 线 用 药 , 亲 免 素 结合 剂 ， 
建议 剂量 为 3mg/d。 

3. 辅助 药物 ” 钙 尔 奇 D. 螺 内 酯 、. 辅 梅 Qie 和 和 氯 化 钾 等 
均 为 本 病 的 辅助 药物 。 

(二 ) 胸腺 切除 ”全 身 型 MG 伴 AchR-ab( 十 ) 胸 腺 增 
生 者 B 级 推荐 ,胸腺 瘤 者 A 级 推荐 , 眼 肌 型 MG 伴 或 不 伴 
胸腺 增生 者 手术 需 谨慎 。 一 般 60 岁 以 上 患者 不 建议 手术 ， 
除非 是 胸腺 瘤 。 手 术 近 期 疗效 可 能 并 不 明显 ,最 大 疗效 可 
能 在 2~5 年 后 。 有 研究 指出 起 病 1 一 2 年 内 手术 者 ,1/3 
可 获 缓解 ,1/2 可 有 不 同 程度 减轻 ,以 年 轻 女 性 伴 发 胸腺 增 
生 者 效果 最 佳 ,病程 10 年 以 上 的 慢性 病 患 者 原则 上 不 推荐 
手术 治疗 。 胸 腺 增生 患者 疗效 较 胸 腺 瘤 者 佳 。 

(三 ) 血浆 交换 hdc Gi 的 
除 、 激 素 疗效 不 满意 或 胸腺 切除 术 前 患者 。 需 在 有 经 验 的 。 
单位 进行 。 

(四 ) 免疫 球 蛋 白 ”重症 患者 可 以 选用 。 剂量 为 
0.4g/(kg。d) ,隔日 一 次 ,5 次 为 一 疗程 。 多 数 患 者 没有 明 
显 不 良 反 应 ,可 迅速 改善 患者 症状 。 但 价格 昂贵 ,疗效 能 维 
持 3 一 4 周 , 要 获 长 期 疗效 仍 需 使 用 激素 或 免疫 抑制 剂 。 

(五 ) 危 象 处 理 不 管 何 种 类 型 危 象 ,首要 救治 措施 为 
保证 呼吸 道 通畅 。 应 当 及 时 气管 插 管 和 人 工 辅 助 呼吸 , 监 
测 血 氧 饱和 度 ,应 用 足 量 和 适当 的 抗菌 药物 控制 呼吸 道 感 
染 。 在 抗生素 选择 时 ,应 当 避 用 氨基 糖苷 类 药物 ,如 链 窒 
素 、 黏 菌 素 . 卡 那 霉 素 .新 霉 素 ` 万 古 霉 素 等 抑制 神经 兴奋 传 
递 的 药物 。 多 数 危 象 患 者 应 暂时 停 用 抗 胆 碱 酯 酶 药物 。 

(六 ) 甲亢 合并 MG 甲亢 与 MG 伴 存 的 患者 应 当 同 
时 进行 甲亢 治疗 ,少数 病例 在 甲亢 治疗 后 缓解 。 亦 有 少数 
在 甲亢 治疗 后 发 生 MG , 芳 无 内 科 禁 鼠 证 者 可 应 用 糖 皮质 
疗 , 亦 可 进行 胸腺 摘除 。 甲 状 腺 功能 减退 者 常 伴 肌 
无 力 症状 加 重 。 
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(七 ) 妊娠 与 MG ”妊娠 时 约 有 1/3 患者 肌 无 力 症状 
重 , 而 1/3 症状 减轻 ,还 有 1/3 无 明显 变化 。 分 娩 和 产后 





常 使 症状 加 重 , 严 重 者 发 生 肌 无 力 危 象 。 育 龄 妇女 的 肌 无 
为 患者 应 注意 计划 生育 , 若 症 状 无 波动 或 改善 时 方 可 妊娠 。 





无 力 综 合 征 


bd 
wy A 


肌 无 力 综合 征 (myasthenic syndrome) 又 称 为 












第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


Lambert-Eaton 综合 征 (Lambert-Eaton myasthenic syn- 
drome,LEMS) ,是 一 种 突 触 前 膜 Ach 释放 异常 导致 类 似 重 
症 肌 无 力 临 床 表现 的 综合 征 ,多 与 恶性 肿瘤 ,尤其 是 小 细胞 
肺癌 有 关 , 亦 可 为 某 种 自身 免疫 病 。 





〖 病 因 和 发 病 机 制 】 

本 病 主 要 发 病 机 制 为 自身 免疫 性 ,作用 于 突 触 前 膜 电压 
依赖 性 钙 通 道 (VGCCs) 的 抗体 导致 乙酰 胆 碱 释放 减少 , 当 肌 
肉 短 时 间 内 持续 收缩 ,可 使 递 质 累积 ,从 而 造成 肌肉 收缩 先 无 
力 后 有 力 的 现象 。 约 1/2 本 病 患者 伴 有 恶性 肿瘤 ,其 中 80% 
为 小 细胞 肺癌 ,有 研究 表明 小 细胞 肺癌 诱导 了 自身 抗体 的 产 
生 并 与 突 触 前 膜 发 生 了 交叉 免疫 反应 。 肿 瘤 可 于 本 病 之 前 或 
之 后 被 检 出 。 不 伴 恶 性 肿瘤 患者 的 诱因 尚 不 明确 ,但 与 HLA- 
B8 和 DR3 显著 相关 ,血清 中 常 可 检 出 器 官 特异 性 抗体 。 


【临床 表现 】 
本 病 可 发 生 于 任何 年 龄 ,与 肿瘤 相关 者 多 于 40 岁 以 后 
起 病 , 而 非 肿瘤 相关 者 则 多 于 20 一 40 岁 之 间 起 病 , 发 病 无 
明显 性 别 偏 傈 。 临 床 表 现 以 近 端 肌 受 累 为 主 ,下 肢 重 于 上 
肢 , 短 暂 收缩 后 肌 力 可 获 改 善 ,但 持续 时 间 较 久 后 却 出 现 病 
有 态 疫 劳 。 脑 神经 支配 肌肉 也 可 受累 ,但 症状 轻 且 短暂 , 较 少 
四 到 如 罗 a 部 分 患者 伴 有 肌 痛 。 静 止 状态 下 妥 反 身 
中 减弱 或 消失 ,但 重复 收缩 后 可 出 现 反射 加 强 。 可 伴 有 口 干 、 
眼 干 . 阳 瘘 以 及 体位 性 低 血压 等 自主 神经 功能 障碍 。 新 斯 
的 明 试验 可 阴性 ,但 改善 程度 远 不 及 重症 肌 无 力 。 
























































本 病 确诊 依赖 于 重复 电 刺 激 的 特征 性 表现 ,高 频 (30~ 
50Hz) 重 复 电 刺 激 、 病 肌 持 续 收缩 15 秒 以 及 寒冷 状态 下 动 
作 电 位 波幅 明显 增高 ,增幅 可 达 200% 以 上 ,而 低频 重复 电 
刺激 时 电位 波幅 明显 降低 。 约 90% 的 患者 血清 中 可 检测 
到 P/Q 型 VGCCs 抗体 。 伴 有 肿瘤 者 可 在 肺 .乳腺 、 胃 等 相 
关 检 查 中 发 现 肿瘤 依据 。 

电 生 理 检 查 确 诊 本 病 后 应 积极 寻找 可 能 的 肿瘤 依据 ， 
必要 时 可 行 全 身 PET 检查 排查 肿瘤 可 能 。 











下 MS 的 治疗 宕 首先 针对 可 能 伴 发 的 恶性 肿瘤 ,同时 
采用 促进 Ach 释放 的 药物 改善 肌 无 力 , 可 联合 应 用 省 吡啶 

斯 的 明和 3,4 二 氨基 吡啶 或 盐 上 骏 脾 。 糖 皮质 激素 、 免 疫 抑 
制剂 .血浆 者 换 和 历 种 球 蛋白 等 也 可 用 于 本 病 .但 疗效 不 及 
重症 贞 无 力 
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第 四 闻 ”炎症 性 肌 病 
赵 重 波 


炎症 性 肌 病 (inflammatory muscle disease,; IMD) 是 由 
免疫 系统 异常 或 病原 直接 感染 而 引起 的 一 组 骨 骨骼 肌 疾 病 ， 





前 者 以 多 发 性 肌 炎 , 皮 肌 炎 和 包涵 体 肌 炎 最 为 常见 ,后 者 常 
见于 病毒 .细菌 和 寄生 虫 的 感 当 。 本 节 着 重 重 介绍 多 发 性 肌 
炎 和 包涵 体 肌 炎 。 
一 、 多 发 性 肌 夹 
多 发 性 肌 炎 (polymyositis,PMD 与 皮 肌 笑 最 常见 的 特 发 


eget er 以 肢体 近 端 
肌 无 力 为 主要 表现 。 严 格 意义 上 的 PM 不 伴 有 其 他 自身 免疫 
病 或 肿瘤 ,否则 应 列 为 重 等 性 肌 炎 或 肿瘤 相关 性 肌 炎 。 








病因 病理 】 

确切 病因 和 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 与 免疫 异常 ,病毒 
感染 和 遗传 因素 有 关 。 免 疫 学 研究 发 现 本 病 主 要 由 抗原 特 
异性 细胞 毒性 (CD8* )T 细胞 直接 攻击 表达 MHC- 工 类 分 子 
的 自身 肌纤维 所 致 。 许 多 学 者 通过 电镜 在 患者 的 肌 细 胞 、 血 
管内 皮 细 胞 和 血管 周围 的 组 织 细胞 的 胞 质 和 核 内 ,观察 到 柯 
萨 奇 病毒 等 多 种 类 型 的 病毒 样 颗粒 。 发 病人 群 中 欧美 白人 
的 HLA-DR3、B8 频 度 增高 ,而 黑人 的 HLA-B7 频 度 增高 。 

肌肉 活检 可 见 肌 纤维 间 有 淋巴 细胞 浸润 ,以 工 细胞 和 
巨 噬 细 胞 为 主 ,分 布 在 与 肌纤维 坏死 有 关 的 肌 膜 内 ,或 包 绕 
侵入 非 坏死 的 肌纤维 。 根 据 病情 严重 程度 不 同 , 肌 纤维 坏 
死 程度 轻重 不 一 。 


【临床 表现 】 
以 30 一 60 岁 发 病 者 多 见 ,女性 多 于 男性 ,儿童 发 病 军 

见 。 临 床上 多 呈 亚 急性 起 病 , 病 前 可 有 或 无 感染 性 诱因 。 
常 表现 为 进行 性 四 肢 无 力 或 双 上 肢 无 力 , 以 近 端 明显 ,表现 
为 举 辟 、 提 物 吃 力 。 逐步 发 展 至 不 能 走路 、 站 立 , 甚 至 抬头 
讲话 无 力 .口齿 不 清 、 甜 咽 困 难 等 症状 , 偶 可 累及 呼吸 

肌 。 四 有 上肢 胖 反 冉 减弱 但 不 消失 。 一 般 不 累及 眼 外 肌 和 面部 
肌肉 . 偶 有 心肌 受累 。5 兴 一 10%% 的 患者 伴 有 肌肉 疼 痢 。 





























检查 可 见 血沉 增 快 , 血 清 CK、 肌 红牌 白 、 








LDH、GOT 和 GPT 水 平 增高 .其 中 CK 常 高 于 正常 水 平 
5 一 50 信 ; 有 时 可 见 肌 红 蛋白 尿 ;1 3 一 12 的 患者 类 风湿 
因子 、 抗 核 抗 体 阳性 ; 约 20 汉 的 患者 可 检 组 氨 酸 - 
tRNA 合成 酶 (Jo-1) 抗 体 。 肌 电 图 检查 可 见 肌 源 性 损害 . 
有 时 可 见 神经 源 性 损害 。 肌 肉 活检 可 见 明 显 的 炎 性 细胞 
浸润 并 有 CD8/MHC-1 复合 体 。MRI 检查 可 见 受累 肌肉 
站 变 为 主 . 即 Ti WI 为 低 或 等 信号 .TW] 为 





























确诊 的 多 发 性 肌 炎 :名 亚 急 性 或 急性 起 病 的 四 肢 近 端 
无 力 ;@ 肌 电 图 呈 肌 源 性 损害 ; @CK 明显 升 高 .可 达 50 倍 
以 上 外 贞 肉 病理 呈 明 显 的 炎 性 细胞 浸润 并 有 CD8 
MHC-1 复 合体 ,无 空 泡 ; 回 无 皮疹 。 可 能 的 多 发 性 肌 炎 : 
.加 .加 .项 与 上 述 相 同 .@ 肌 肉 病理 提示 广泛 的 MHC- 
1 表达 ,但 无 CD8- 细胞 浸润 ， 

本 病 震 与 某 些 肌 营 养 不 良 症 、 下 肌 无 力 以 及 包涵 体 
肌 炎 相 鉴 别 。 








【治疗 】 

选择 免疫 抑制 剂 治疗 ,常用 方法 有 : 

1. 肾上腺 糖 皮 质 激素 ”为 多 发 性 肌 炎 的 首选 药物 . 常 
用 方法 为 : 轻 、. 中 度 无 力 者 直接 给 予 目标 剂 旺 泌 尼 松 0.75 一 
lmg/(kg"d) 或 60 一 100mg 隔 天 ,早上 顿 服 ;病情 较 重 者 
可 给 予 甲 强 龙 500mg 静 滴 ,每 日 1 次 ,每 个 剂量 连续 3~5 
天 后 减 半 , 直 至 改 为 泼 尼 松 目标 剂量 0.75 一 Img/(kg，d) 
或 60 一 100mg 隔 天 口服 。 一 般 在 激素 治疗 6 周 左右 开始 
见效 ,然后 持续 维持 8 一 12 周 后 逐步 减 量 , 减 量 方案 同 重症 
肌 无 力 。 激 素 剂 量 不 足 时 症状 不 易 控制 , 减 量 太 快 则 症状 
容易 波动 ,应 特别 注意 。 整 个 疗程 约 为 1 一 2 年 。 

2. 硫 唑 呀 哈 ”100 一 200mg/d, 分 2 一 3 次 服用 ,用 药 期 
间 应 注意 白细胞 . 肝 功 能 。 

3. 环 孢 素 ， 50 一 100mg,2 次 /天 。 

4. 环 磷 酰 胺 ”200mg 静脉 滴 注 ,每 2 一 3 天 1 次 ,连续 
数 周 ,或 静脉 团 注 0. 5 一 1. 0g/m? 体 表面 积 ,每 月 1 次 ,总 量 
以 6 一 8g 为 一 疗程 ,用 药 期 间 应 注意 肝 肾 功能 损害 。 

5. 氨 甲 蝶 叭 ”起 始 剂量 为 每 周 7. 5mg 口服 ,逐渐 每 周 
增加 2. 5mg 直至 每 周 15mg。 主 要 副作用 为 骨 艇 抑制 .上 肝 
肾 毒 性 、 间 质 性 肺炎 、 江 疡 性 口腔 炎 等 。 

6. 其 他 ”中药 雷 公有 科 多 碟 10mg.3 次 /天 , 需 注意 肝 肾 
功能 损害 和 不 刍 , 不 育 等 不 良 反应 。 血 浆 交 换 和 IVIg 可 改 
话 肌 无 力 和 临床 症状 ,但 价格 较 昂 贵 。 











【预后 了 
可 能 早期 积极 治疗 .预后 良好 不 及 时 合理 治疗 者 村 
后 差 ， 


第 十 一 章 ”骨骼 肌肉 疾病 


二 、 包 池 体 肌 炎 


包涵 体 肌 炎 (inclusion body myositis. IBM) 是 一 种 散 
发 性 的 以 肌 细 胞 中 有 包涵 体 为 主要 病理 特征 的 慢性 炎 性 肌 
病 . 若 与 踪 传 性 包涵 体 肌 病 的 概念 对 应 ,前 者 称 为 s-IBM. 
后 者 为 h-IBM, 本 节 主 要 讨论 s-IBM。 








【病因 病理 了 

s-IBM 可 能 为 自身 免疫 性 疾病 .其 病理 可 见 非 坏死 肌 
单 核 细 胞 (多 数 为 CD8- 工 细胞 ) 浸 润 等 炎 性 肌 病 的 
特点 。 特 征 性 改变 为 肌纤维 有 边缘 空 泡 (包涵 体 ). 受 累 
纤维 内 有 淀粉 样 物质 和 磷酸 化 Tau 蛋白 的 积聚 .类 似 于 


Alzheimer 病 。 





【临床 表现 了 

s-IBM 在 男女 均 可 发 病 , 但 多 见于 中 老年 男性 .男女 之 
比 为 3 : 1。 常 隐匿 性 起 病 . 慢 性 进展 ,主要 表现 为 无 痛 性 
肌 无 力 , 近 端 或 远 端 肌 群 均 可 受累 。 约 有 20% 的 患者 以 单 
侧 或 双 侧 局 部 肌 无 力 起 病 , 如 股 四 头 肌 、 手 指 届 肌 、 腕 届 肌 
或 下 肢 肌 , 随 后 在 数 月 或 数 年 内 扩展 至 其 他 肌 群 , 拇 长 届 肌 
的 选择 性 肌 无 力 最 具 特 征 性 。 腿 反射 最 初 正常 .但 半数 患 | 时 
者 在 疾病 晚期 消失 。 许 多 患者 有 面 肌 无 力 和 吞咽 困难 。 病 
情 逐 渐进 展 , 可 导致 严重 残疾 。 少 数 患 者 可 合并 有 心血 管 

CK 正常 或 轻 度 增高 。 EMG: 近 未 册 六 性 议 窜 < 介 少数 
患者 的 下 肢 远 端 肌 表现 为 神经 源 性 损害 。 肌 肉 MRI 可 见 
腓 肠 肌 内 侧 头 有 脂肪 浸润 。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

Cox 提出 的 诊断 标准 有 7 项 :@@ 肌 无 力 ;四 前 臂 无 力 ， 
届 肌 二 伸 肌 ;@ 慢 性 进展 病程 ; @ 和 发 病例 ， 图 非 坏 死 肌 纤 
维 有 单 核 细 胞 浸润 ;@ 肌 纤维 内 镀 边 空 泡 :@ 〇 电镜 下 可 看 到 
管状 细 丝 。 符 全 0 ,@.@.@.@.@ 或 0.@. 由.@.@.O 
为 确诊 sIBM, 符 合 @ .@.@ .四 、.@ 为 可 能 s-IBM。 

本 病 主 要 需 与 h-IBM 相 鉴别 ,h-IBM 有 家 族 史 .病理 
上 无 炎 性 细胞 浸润 。 








目前 尚 无 特效 治疗 . 糖 皮 质 激素 和 其 他 免疫 抑制 剂 疗 


效 和 欠 住 。 近 来 有 研究 报道 IVIg 有 一 定 疗 效 . 但 还 需 进 “- 步 
人 研究 确证 、 
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第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 
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第 五 节 周期 性 瘫痪 
赵 重 波 


周期 性 瘫 痰 (periodic paralysis) 为 一 组 与 钾 离 子 代谢 
有 关 的 肌肉 疾病 ,临床 上 以 反复 发 作 的 弛 缓 性 瘫痪 伴 血清 
钾 水 平 改变 为 主要 特点 。 遗 传 性 周期 性 瘫痪 是 由 编码 肌 细 
胞 膜 离 子 通道 基因 变异 所 致 的 一 组 疾病 。 而 继 发 性 周期 性 
夷 痪 则 可 继 发 于 甲状 腺 功能 亢进 醛固酮 增多 症 、. 肾 小 管 酸 
中 毒 等 疾病 。 

















一 、 低 钾 性 周期 性 竣 痪 


低 钙 性 同期 性 瘫 痰 (hypokalemic periodic paralysis， 
HypoPP) 是 周期 性 竣 疾 中 最 常见 的 一 种 类 型 ,国外 病例 常 
有 家 族 中 ,为 常 染色 体 显 性 遗传 ,我 国 则 以 散发 者 多 见 。 


【病因 和 发 病 机 制 】 
遗传 性 低 钾 性 周期 性 瘫痪 的 致 病 基 因 可 能 呈 多 元 性 ， 
位 于 染色 体 1q31-q32 上 编码 骨骼 肌 细 胞 膜 Caz- 通道 w 亚 
单位 的 CACNAI1S 突变 .11ql13 上 编码 K- 通道 的 KCNE3 
以 及 17q 上 编码 Na- 通道 的 SCN4A 突变 均 与 本 病 有 关 。 
现代 研究 表明 , 几 种 离子 通道 基因 突变 均 能 使 Na- 电流 幅 


度 的 下 降 , 这 一 共性 提示 Na- 电流 的 下 降 是 导致 低 钾 性 周 
期 性 瘫痪 的 重要 病理 生理 改变 。 


【临床 表现 】 
我 国 所 见 的 周期 性 瘫痪 多 为 散发 ,一 年 四 季 均 可 发 病 。 
以 20~40 岁 男 性 最 为 好 发 。 受 冷 , 过 度 疲劳 .饱餐 柄 酒 以 
及 月 经 前 期 等 均 为 本 病 发 生 的 诱因 。 常 于 清晨 起 床 时 发 现 
收 体 无 力 ,不 能 活动 , 伴 肌肉 酸痛 。 无 力 以 下 收 为 重 , 极 少 
累及 脑 神经 支配 肌肉 和 呼吸 肌 。 偶 有 了 眼 瞪 下 垂 、 复 视 和 呼 
吸 肌 麻 交 而 危及 生命 。 肌 无 力 或 准 疾 持续 数 小 时 至 数 日 后 
遂 步 恢复 ,最 后 累及 的 肌肉 最 先 恢复 。 继 发 于 甲亢 者 一 般 
每 次 发 作 仅 为 数 小 时 。 发 作 间 鞭 期 完全 正常 ,间歇 期 为 数 
至 数 年 ,其 2 次 。 神 经 系统 检查 可 见 瘫痪 县 
重 , 肌 张 力 降低 , 跟 妥 反 射 降低 或 消失 。 














































体 这 端 较 


【辅助 检 查 了 
患者 血清 KK 浓度 降低 ,严重 者 可 低 至 2mmol/L 以 


FF 血清 K 浓度 的 高 低 与 肌肉 瘫痪 程度 不 成 比例 。 血 清 
CK 可 轻 度 增高 。 心电图 检查 可 风光 弄 的 依 包 性 心电图 改 


















如 避 波 出 现 等 ， 严 
og 膜 电 位 低 于 正常 。 肌 电 图 长 时 程 运 动 电位 
发 现 问 葡 期 患者 的 CMAP 波 异 常 ,X 
义 ”部 分 患者 肌肉 活检 可 见 肌纤维 


荐 次 时 电 刺 滨 







全 泡 形 成 .严重 者 
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肌纤维 坏死 \ 溶 解 和 变性 。 


〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 

根据 家 族 史 ,典型 发 作 史 和 神经 系统 检查 所 见 ,血清 钊 
降低 ,心电图 中 的 低 钾 性 改变 等 ,一 般 诊断 并 不 困难 。 但 在 
首次 发 作 时 , 仍 需 与 GBS、 急 性 少 骨 炎 和 装 症 等 相 鉴 别 。 
借助 于 近 端 肌 力 减 退 、 末 梢 型 感觉 障碍 、 腓 肠 肌 压 痛 , 脑 消 
液 细胞 蛋白 分 离 和 血清 钾 正 常 等 可 与 GBS 鉴别 。 借 助 起 
病 急 ,无 传导 束 型 感觉 障碍 和 排尿 障碍 等 与 急性 关 溪 炎 相 
鉴别 。 

继 发 性 低 钾 性 周期 性 瘫 疾 可 继 发 于 甲状 腺 功能 亢进 、 
醛 固 丽 增 多 症 、 肾 小 管 酸 中 毒 等 疾病 ,应 作 相应 检查 予以 
鉴别 。 


【防治 

发 作 时 口服 氧化 钾 5~15g/d 或 10% 氮 化 钙 30 一 40ml 
加 入 生理 盐水 或 复方 氨 化 钠 溶液 1000ml 静脉 滴 注 ,每 日 1 
次 。 不 完全 性 瘫痪 可 鼓励 患者 自己 活动 以 加 速 恢 复 。 发 作 
间 钦 期 忌 高 糖 饮 食 , 限 制 钠 的 摄 人 。 避 免 过 度 疲 劳 、 受 寒 和 
融 酒 等 激发 因素 。 平 时 多 食 榨 菜 、 芹 菜 、 郴 子 等 含 钾 蔬 菜 水 
果 。 亦 可 口服 毛 化 钾 0. 5g, 3 次/ 天。 乙酰 哄 胺 250mg, 2 
次 /天 。 二 氮 磺 胺 25mg,2 次 /天 。 螺 内 酯 20 一 40mg,3 次 / 
天 。 伴 甲状 腺 功能 亢进 者 ,应 行 相应 治疗 。 




















二 、 高 钾 性 周期 性 竣 痪 


高 钾 性 周期 性 瘫痪 (hyperkalemic periodic paralysis， 
HyperPP) 为 常 染色 体 显 性 遗传 ,男女 两 性 有 较 完全 的 外 显 
率 , 目 前 认为 该 病 与 17q23 染色 体 上 SCN4A 的 突变 有 关 。 
病 常 于 婴儿 和 儿童 期 起 病 ,有 三 种 变异 类 型 :@ 伴 有 
强直 ;@ 不 伴 肌 强直 ;@@ 伴 副 肌 强 直 , 临 床 发 作 基本 相似 。 多 
在 日 间 运 动 后 休息 20~30 分 钟 后 发 作 。 肌 无 力 从 小 腿 、 大 
腿 以 及 后 背 开 始 , 渐 发 展 到 手 . 前 辟 和 肩 。 只 有 在 较 严重 时 
才 崇 及 颈 部 和 脑 神 经 支配 肌肉 , 极 少 影响 呼吸 肌 。 发 作 常 持 
续 15 一 60 分 钟 , 偶 有 持续 1 一 2 天 以 上 者 ,轻微 活动 可 加 快 
恢复 。 发 作 时 腿 反 射 可 减弱 或 消失 ,-- 些 反复 发 作 的 患者 可 
路 有 永久 肌 无 力 。 发 作 期 间 血 清 K- 升 高 ,可 至 5 一 6mmol/ 
LNa 可 降低 。 心 电 图 显示 波 高 答 。 随 着 尿 中 K- 的 排 
出 增加 ,血清 K” 下降, 发 作 也 逐渐 停止 。 发 作 间 舱 期 血清 
K 正常 。 肌 强直 的 存在 通常 由 肌 电 图 发 现 , 副 肌 强直 可 出 
现 异 相册 强直 现象 一 一 即 运动 和 寒冷 均 可 诱发 肌 强 直 。 

许多 发 作 因 过 程 短暂 和 症状 轻微 并 不 需要 特殊 治疗 ， 

当 症状 较 严 重 时 可 静 注 葡萄 糖 酸 钙 或 葡萄 糖 . 胰 & 善 
肌 无 力 。 可 予 毛 氮 唆 嗪 ,乙酰 唑 胺 、 二 氨 磷 胺 等 预防 发 作 。 
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第 六 节 ”代谢 性 肌 病 


一 、Pompe 闹 


也 称 糖 原 办 积 病 [[ 型 (glycogen storage disease type 
卫 ,GSD 了 LL), 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 , 由 染色 体 17q25. 2- 
q25. 3 上 的 酸性 麦芽 糖 酶 编码 基因 缺陷 所 致 ,其 缺乏 时 不 
能 分 解 糖 原 , 臻 使 糖 原 堆积 在 溶 酶 体内 并 引起 肌肉 病变 。 
临床 上 根据 起 病 年 龄 和 病情 程度 分 为 婴儿 型 和 迟 发 型 
(包括 儿童 型 和 成 人 型 ) 。 A 在 出 生 后 数 周 
或 数 月 出 现 全 身 肌 张力 低下 、 无 力 , 旦 “ 布 洋娃娃 " 样 表现 。 
常 伴 有 巨 舌 、 心 胜 扩 大 和 肝脏 肿 大 , 常 于 1 岁 之 内 死 于 心 功 
能 和 肺 功能 衰竭 。 儿 童 型 以 骨骼 肌 心肌、 肝脏 受累 多 见 。 
患 儿 学 步 晚 , 步 态 蹦 中 ,奔跑 困难 , 易 摔 倒 ,部 分 有 腓 肠 肌 肥 
大 ,酷似 肢 带 型 贞 营 养 不 良 。 呼 吸 肌 早期 受累 ,呼吸 衰竭 是 
20 一 30 岁 时 的 常见 致死 原因 。 成 人 型 起 病 于 30 一 40 岁 ， 
ne et 主要 累 
积 角 干 和 近 端 肌 ,呼吸 肌 也 可 选择 性 受累 。 容 易 被 误诊 为 
胶带 型 肌 不 良 症 或 多 发 性 肌 炎 。 本 型 不 华 脏 器 肿 大 ， 
但 脑 血管 的 糖 原 堆积 可 导致 颅 内 动脉 瘤 的 形成 。 
室 检 查 可 见 CK 不 同 程度 升 高 , 肌 电 图 示 肌 源 性 
损害 ,前 辟 缺 血 试验 乳酸 正常 升 高 ,提示 磷酸 化 糖 原 分 解 和 
糙 醇 解 正常 。 主 要 病理 改变 为 肌纤维 呈 空 泡 样 改变 ,无 典 
型 的 肌纤维 坏 死 和 再 生 , 制 片 过 程 中 糖 原 未 流出 部 分 肌 纤 
维 PAS 呈 红 染 。 
箱 本 病 可 通过 注射 用 阿 葡 糖 昔 酶 a(alglucosidase al- 
pha) 符 代 治 疗 ， 但 价格 昂贵 且 需 终身 治疗 。 因 此 ,做 好 遗传 
咨询 ,做 好 携带 者 的 检测 和 基因 治疗 为 防治 本 病 的 根本 。 




















二 、McArdle 肌 病 


也 称 糖 原 累 积 病 V 型 (glycogen storage disease type 
V ,GSDV ) ,为 常 染色 体 隐 性 遗传 病 , 也 可 见 显 性 遗传 ,由 
染色 体 11913 上 的 磷酸 化 酶 编码 基因 突变 所 致 ,磷酸 化 酶 
水 平 下 降 引 起 糖 原 代 谢 异常 ,从 而 导致 肌肉 能 量 代谢 障碍 。 

常 于 15 岁 前 起 病 , 男 性 多 见 ,5 倍 于 女性 。 表 现 为 运 
动 奢 受 性 下 降 ， 区 其 是 短暂 并 烈 运动 后 出 现 肌肉 癌 订 性 疼 
痛 、 无 力 , 但 在 运动 一 段 时 间 后 ( 约 8 分 钟 ) 却 会 出 现 运动 而 
受 性 增加 , 心 吡 减 慢 , 这 称 为 “ 继 减 "(second wind) 现 象 ,其 
原因 为 继续 运动 时 血 流 增加 ,运动 肌肉 从 中 摄取 更 多 的 葡 
萄 糖 , 从 而 使 糖 酵 解 增加 ,弥补 糖 原 有 和 氧 代谢 的 障碍 。 临 床 
表现 为 近 端 肌 无 力 , 腓 肠 肌 肥 大 ,对 称 或 不 对 称 ,以 起 病 年 





第 十 一 骨骼 肌肉 疾病 


龄 较 大 的 患者 多 见 。50% 的 患者 有 肌 红 蛋 白 尿 . 部 分 患者 
可 因 横 纹 肌 溶 解 而 出 现 肾 衰 竟 。 

实验 室 检查 可 见 CK 增高 、 高 尿酸 血 症 、 运 动 时 血 钾 升 
高 ; 肌 电 图 示 肌 源 性 损害 ;乳酸 缺 血 试验 提示 乳酸 水 平 下 
降 , 肌 活检 可 见 肌纤维 膜 下 PAS 染色 阳性 的 空 泡 、 工 型 纤 
维 萎缩 以 及 NADH 染色 肌纤维 内 部 结构 线性 化 。 

目前 尚 无 特效 治疗 ,可 试用 维生素 Bs 、 肌 酸 、 血 管 紧 张 
素 转 换 酶 抑制 剂 ,并 结合 高 蛋白 饮食 .运动 前 饮 糖 水 会 有 一 
定 帮助 。 



























































三 、 朋 质 沉 积 性 肌 闹 


脂 质 沉 积 性 肌 病 (lipid storage myopathy, LSM) 为 一 
组 较为 复杂 的 由 脂 质 代谢 异常 所 致 的 肌 病 ,种 类 多 样 。 从 
国内 报道 来 看 ,中 国人 以 多 种 酯 酰 CoA 脱 氢 酶 缺陷 病 
(MADD) 即 成 二 酸 尿 症 开 型 最 为 常见 ,到 目前 为 止 已 明确 
的 致 病 基 因 有 ETFA、ETFB 和 ETFDH 三 个 .基因 突变 
造成 编码 电子 转运 黄 素 蛋白 A/B 或 电子 转运 黄 素 蛋 白 脱 
氨 酶 的 缺陷 ,导致 多 种 脂肪 酸 和 支 链 氨基 酸 代谢 障碍 .从 而 
引起 肌肉 病变 。 本 病 多 见于 青少年 及 儿童 ,临床 特点 为 逐 
渐进 展 的 肌肉 无 力 ,以 四 肢 肌 为 主 , 近 端 重 于 远 端 。 极 易 误 
诊 为 * 肌 炎 ? 或 * 肌 营养 不 良 ”。 病 程 有 时 会 突然 加 重 或 呈 波 
动 性 。 有 时 可 有 疲劳 和 运动 相关 疼痛 ， 但 不 是 患者 的 主要 
主诉 。 肌 红 蛋 白 尿 罕见 。 肝 脏 不 受累 ,部 分 患者 有 心动 过 
速 现象 。 
发 作 期 血清 CK、SGOT、LDH 明显 升 高 , 肌 电 图 提示 
为 肌 源 性 损害 。 发 作 期 肌肉 病理 油 红 染色 可 见 肌 质 内 大 重 
脂 滴 空 泡 ,以 I 型 肌纤维 受累 为 主 ,可 有 肌纤维 破坏 现象 。 
电镜 可 见 无 界 膜 的 脂 质 空 泡 呈 平行 或 秘 样 排列 ,肌纤维 结 
构 破 坏 , 线 粒 体外 型 异常 。 
本 病 确诊 依赖 于 肌肉 病理 和 ETFA、ETFB 和 
ETFDH 的 基因 检测 。 治 疗 主要 用 核 黄 素 ( 维 生 素 B:) 
100mg/d, 添 加 左 卡 尼 汀 和 辅酶 Qu 治疗 也 可 有 一 定 帮 助 。 























四 、 线 粒 体 肌 滴 
线粒体 肌 病 (mitochondrial myopathy) 是 由 线粒体 呼 
吸 链 氧化 代谢 障碍 所 引起 的 一 组 累及 肌肉 和 脑 的 遗传 性 疾 
病 , 肌 肉 的 共同 病理 特征 为 破碎 红 纤 维 ,可 因 线 粒 体 基 央 变 
异 方式 (点 突变 、 缺 失 , 重复. 丢失 ) 和 临床 表现 分 为 许多 临 
床 类 型 。 

(一 ) 线粒体 肌 病 “主要 累及 骨骼 肌 , 各 年 龄 群 均 有 发 
病 ,以 青少年 多 见 , 性 别 无 差异 。 主 要 表现 为 骨 铝 肌 易 疲 
劳 , 例 如 行走 数 百 米 或 上 楼 时 感到 极度 困难 .必须 休息 片刻 
才能 继续 活动 ,但 无 晨 轻 暮 重 现象 。 劳 察 、 呼 吸 i 
娠 可 能 为 其 诱 央 。40 况 有 肌肉 酸痛 。 肌 电 图 正常 或 是 肌 源 


性 损害 。 本 病 易 误 诊 为 重症 肌 无 力 , 但 可 借 新 斯 的 明 试验 















2817 











第 二 十 三 篇 ”神经 系统 疾病 


阴性 、 低 频 重复 电 刺 激 阴性 等 予以 鉴别 。 
(二 ) 线粒体 脑 肌 病 ”本 型 主要 累及 脑 和 肌肉 ,常见 以 
下 类 型 : 
1. 线粒体 脑 肌 病 伴 高 乳酸 血 症 和 卒中 样 发 作 ( mito- 
chondrial encephalo myopathy with lactic acidosis and stroke 
like episodes, MELAS) ”母系 遗传 多 见 , 80% 的 患者 为 
A3243G 突变 , 常 于 儿童 期 起 病 , 临 床 特征 为 线粒体 肌 病 、 
高 乳酸 血 症 和 卒中 样 发 作 ,部 分 患者 尚 有 身材 矮小 .智能 减 
退 \ 神 经 性 耳 余 等 。 患 者 的 头颅 CT 可 见 基底 节 对 称 性 钙 
化 ,MRI 多 提示 后 循环 跨 不 同 血管 分 布 区 的 病灶 ,肌肉 病 
理 可 见 COX 和 SDH 染色 阳性 的 破碎 红 纤 维 。 
2. 伴 破 碎 红 纤维 的 肌 阵 碎 瘦 痛 (myoclonic epilepsy 
with ragged red fiber, MERRF) 母系 遗传 多 见 ,线粒体 
DNA 多 处 突变 ,青年 期 起 病 , 主要 表现 为 肌 阵 挛 性 癫痫 ,可 
合并 线粒体 肌 病 ,多 发 性 周围 神经 病 和 小 脑 性 共 济 失调 等 ， 
病理 特征 为 破碎 红 纤 维 ,COX 染色 阴性 。 
3. Kearns-Sayre 综合 征 (KSS) ”多 为 散发 , 常 于 20 岁 
前 起 病 , 临 床上 表现 为 进行 性 外 眼 肌 麻痹 、 视 网 膜 色 素性 变 
性 、 肌 病 、 智 能 降低 和 心脏 传导 阻 滞 等 。 
约 1/3 的 患者 血清 CK、LDH 水 平 增高 ;多 数 患 者 血 乳 
酸 、 丙 酮 酸 水 平 增高 ,运动 诱发 试验 阳性 ; 肌 电 图 提示 肌 源 
性 损害 ,少数 可 合并 神经 源 性 损害 ; 肌 活检 光 镜 下 可 见 破碎 
红 纤 维 ,电镜 下 可 见 肌 膜 下 和 肌纤维 间 大 量 异常 线粒体 堆 
积 ; 线 粒 体 DNA 检测 可 发 现 基因 变异 。 
急性 期 患者 可 经 验 性 应 用 糖 皮质 激素 ,短期 中 等 量 可 
有 显著 效果 。 补 充 缺 乏 酶 ,CoQ .细胞 色素 C.ATP、CoA、 


B 族 维生素 等 均 可 应 用 。 合 并 冶 病 者 须 慎 用 丙 戊 酸 盐 。 
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第 七 节 其 他 肌 病 
赵 重 波 


一 、 甲 状 腺 功能 减 返 性 肌 病 


中 状 腺 功能 破 退 性 肌 病 (hypothyroid myopathy) 是 申 状 
腺 功能 减退 引起 的 骨 久 肌 疾 病 , 它 继 发 于 甲状 原 功 能 减退 状 
态 . 如 原 发 甲状 腺 功能 减退 、 继 发 生体 功能 减退 性 甲 减 ,慢性 
淋巴 性 丰 状 腺 类 (HTD. 申 状 腺 切除 术 后 、 服 抗 申 状 腺 药 等 。 
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通常 根据 发 病 年 龄 及 临床 表现 分 为 两 型 :儿童 的 Kocker-De- 
bre -Semelaignie 综合 征 、 成 人 的 霍 夫 曼 综 合 征 。 

发 病 机 制 尚 不 完全 清楚 。 有 人 认为 与 甲状 腺 功能 减退 
代谢 异常 和 自身 免疫 有 关 。 甲 状 腺 素 缺 乏 影 响 蛋白 质 、 糖 
的 代谢 ,使 线粒体 内 呼吸 酶 和 葡萄 糖 的 利用 减少 ,从 而 影响 
肌肉 功能 。 此 外 , 肌 细 管 歼 泡 对 钙 吸 收 缓慢 ,影响 肌 动 蛋白 
和 肌 凝 蛋白 的 活动 ,使 肌肉 功能 受 影 响 。 有 研究 发 现 部 分 
患者 的 发 病 与 细胞 和 体液 免疫 有 关 。 

受累 肌 群 以 肩 带 、 骨 盆 带 .肢体 近 端 骨骼 肌 为 主 , 表 现 
为 肌肉 无 力 .酸痛 ,肌肉 收缩 与 松弛 均 迟 缓 ,有 时 肌肉 储 硬 ， 
出 现 假 性 肌 强 直 。 患 者 肢体 肌肉 增 粗 肥大 , 旦 假 性 运动 员 
体魄 ,临床 表现 类 似 多 发 性 肌 炎 或 肌 营养 不 良 。 偶 见 甲状 
腺 功能 减退 伴 发 横 纹 肌 溶 解 症 或 呼吸 肌 无 力 , 长 期 甲状 腺 
功能 减退 可 引起 慢性 进行 性 近 端 肌 病 。 

血清 甲状 腺 素 (T, )、 三 碘 甲 状 腺 原 氨 酸 (Ts ) 水 平 低 ， 
促 甲 状 腺 素 (TSH) 可 升 高 或 降低 , 肌 酶 谱 有 不 同 程度 的 升 
高 。 与 自身 免疫 有 关 者 血沉 升 高 ,还 可 检测 到 一 些 器 官 特 
异性 自身 抗体 。 肌 电 图 类 似 肌 病 表现 ,可 有 动作 电位 时 间 
缩短 波幅 降低 、 多 相 波 增多 ,但 一 般 不 伴 有 强直 电位 ,个 见 
NCV 减 慢 。 

诊断 依赖 于 甲状 腺 功能 减退 的 病史 和 肌 病 表现 。 临 床 

上 和 需 与 多 发 性 肌 炎 、 肌 营养 不 良 症 和 风湿 性 多 肌 痛 等 鉴别 。 
口服 甲状 腺 素 片 替代 治疗 可 明显 改善 症状 ,与 自身 免疫 有 
关 者 需 联 合 激素 或 免疫 抑制 治疗 。 本 病 预 后 良好 ,大 多 数 
患者 在 治疗 后 平均 6 个 月 恢复 正常 ,25% 的 患者 在 1 年 后 
仍 有 和 轻 度 症状 。 











二 、 类 国 醇 肌 病 


类 固 醇 肌 病 (steroid myopathy) 是 一 种 与 内 源 性 或 外 
源 性 糖 皮质 激素 水 平 增加 有 关 的 肌肉 疾病 ,临床 上 以 慢性 
或 急性 起 病 的 四 肢 近 端 无 力 为 主要 表现 ,一 般 以 慢性 起 病 
者 最 为 常见 。 几 乎 所 有 的 合成 类 糖 皮 质 激素 均 可 引起 本 
病 , 但 以 含 狂 者 地 为 多 见 。 

类 固 醉 肌 病 确切 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 ,可 能 与 糖 皮质 
激素 影响 了 肌 细 胞 代谢 和 功能 活动 的 若干 环节 有 关 , 其 中 
有 抑制 员 纤 维 蛋白 质 合成 .影响 肌 细 胞 兴奋 收缩 看 联 以 及 
做 坏 线粒体 结构 和 功能 等 假说 ,也 有 学 者 认为 与 激素 增加 
肌纤维 的 谷 氨 本 胺 合成 酶 活性 有 关 。 

按照 起 病 方式 ,临床 上 可 分 为 急性 和 慢性 两 类 。 慢 性 
者 最 为 多 见 , 常 发 生 于 应 用 糖 皮质 激素 数 周 之 后 的 患者 。 
急性 者 相对 少见 ,主要 见于 静脉 注射 大 剂量 激素 5~7 天 之 
后 ,但 也 有 口服 激素 后 可 引起 急性 类 固 醇 肌 病 的 报道 。 类 
因 醇 肌 病 的 肌 无 力 和 肌 姜 缩 可 过 渐 进展 ,多 累及 近 端 肌 。 

下 肢 重 于 上 上 肢 . 尤 以 股 四 头 肌 受累 最 为 显著 。 延 航 肌 一 般 
不 受 影 响 。 肌 肉 疼 痛 少 见 。 一 般 胁 反射 正常 , 肌 无 力 严 重 
时 可 有 减弱 。 患 者 血 清 CK 水 平 大 多 正常 ,但 LDH 水 平 可 




















轻 度 升 高 。 肌 电 图 可 正常 或 见 MUP 瑟 多 相 ， 汪清 
幅 变 小 , 正 尖 纤 同 波 等 活动 性 肌 源 3 
肌肉 病理 可 见 肌纤维 大 小 不 一 .部 

移 , 肌 周 核 增多 .没有 明显 芯 维 
变 是 卫 型 纤维 选择 性 著 儿 

“小 角 化 "改变 。 

特殊 泣 疗 .防治 类 固 醇 肌 病 可 采取 的 措施 为 将 

激素 减 至 可 能 的 和 最 低 剂 是 、 避 免 含 钳 激 索 、 量 日 方案 



























合体 疗 。 完 全 性 恢复 常 涯 数 周 或 数 月 .但 将 剂 全 站 
时 入 可 在 2 周 内 改 状 肌 力 。 
三 、 中 毒性 肌 闹 


中 还 性 肌 病 Ctoxic myopathy) 包 括 酒精 中 毒 和 药物 中 
:有 册 病 两 种 ,以 前 者 最 为 常见 
性 酒精 中 涝 性 及 


广 





病 包 括 急 性 模 纹 肌 溶 解 症 、 急 性 
病 伴 低 饰 血 症 i 精 中 毒性 肌 病 除 肌 力 有 所 
减退 外 无 其 他 临床 证 状 ;慢性 酒精 中 毒性 肌 病 是 酒精 中 毒 
性 肌 病 中 最 常见 的 一 种 类 型 ,主要 表现 为 逐渐 进展 的 肌 著 
缩 和 肌 无 力 。 饮 酒 史 者 有 肌 病 的 临床 症状 .结合 相应 的 组 
织 病理 变化 及 其 他 辅助 检查 发 现 ,排除 其 他 性 质 的 肌 病 即 
可 作出 诊断 。 亚 临床 肌 病 的 诊断 较为 困难 ,临床 
应 引起 重视 。 

许多 药物 均 可 引起 中 毒性 肌 病 ,它们 可 直接 作用 于 局 
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第 十 二 章 


第 一 节 ”红斑 性 肢 痛 症 
至 ， 竞 
红斑 性 歧 痛 症 ee ee 是 少见 的 累及 上 肢体 末 


梢 微 循 环 的 疾病 .表现 为 足 趾 、 足 底 或 手 部 的 烧灼 样 疼痛 ， 
伴 皮 肤 的 发 红 发 
【病因 了 

本 病 分 为 原 发 性 和 继 发 性 。 原 发 性 者 多 见 ,少数 为 
ee 性 。 原 发 性 家 族 性 红斑 性 肢 痛 症 呈 显 性 遗传 ,是 因 编 





人 
但 钢 郊 es Na 1.7 的 SCN9A 基因 突变 所 致 . Na,1.7 
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部 或 广泛 的 肌 细 胞 。 同 时 ,肌肉 损害 也 可 继 发 于 药物 引 
起 的 电解 质 紊 乱 ( 低 钾 性 肌 病 )、 肾 功能 不 全 能量 需求 过 
度 ( 药 物 诱 发 的 恶性 高 热 ) 或 营养 和 氧 供 不 足 ( 药 物 诱发 
的 肌肉 缺 血 缺 氧 性 损害 ) 等 。 氨 贝 特 、 吉 非 诺 齐 、6- 氨 基 已 
酸 、 他 汀 类 降 血 脂 药 .过 量 维生素 王 等 可 致 横 纹 肌 深 解 ， 
表现 为 急性 或 亚 急性 起 病 的 近 端 肌 无 力 伴 肌 痛 .血清 CK 
中 度 升 高 . 伴 或 不 伴 肌 红 和 蛋白 尿 ; 大 剂量 或 长 期 使 用 糖 皮 
质 激素 可 致 类 固 醇 肌 病 .表现 为 明显 的 四 上肢 无 力 .CK 正 
常 或 轻 度 升 高 ;利尿 药 、 缓 注 剂 及 甘草 等 可 致 低 钾 性 职 
病 . 表 现 为 周期 性 低 钾 性 麻 瘟 ,可 伴 CK 中 度 升 高 :长 3 
石和 秋水 仙 碱 可 致 抗 微 管 肌 病 . 表 现 为 近 端 肌 无 力 作风 
到 神经 病 .CK 多 正常 ;许多 药物 可 致 肌 红 蛋白 尿 症 . 表 芽 
为 严重 的 肌 痛 ,肢体 呈 周 期 性 瘫痪 , 股 四 头 肌 受累 较 明 ， 
CK 明显 升 高 并 伴 肌 红 和 蛋白 尿 。 此 外 ,局 部 肌 内 注射 奈 宁 、 
氧 竹 素 、 氨 两 嗪 、 油 剂 青霉素 等 药物 可 引起 局 部 肌肉 纤 汉 
化 .肿胀 和 挛缩 。 

药物 中 毒性 肌 病 的 病理 改变 各 异 , 不 具有 特异 性 , 诊 骨 
本 病 除 具有 相关 药物 应 用 病史 外 ,还 需 具 有 以 下 特点 :用 药 
前 没有 肌 病 证 状 ; 停 用 相关 药物 后 症状 部 分 或 完全 改善 : 排 
除 其 他 原因 。 


参考 文献 | 
二 , 赵 重 波 . 朱 妥 华 .等 .类固醇 肌 病 的 临床 和 病理 特点 分 析 
( 附 10 例 报 道 ) 中 国 临床 神经 科学 ,2011.19(6):583-587.605. 
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可 选择 性 地 表达 在 背 根 神经 节 和 交感 神经 节 内 感受 痛觉 的 











神经 元 上 。 
丝 E 者 较 少 见 , 可 见于 真性 红细胞 增多 症 和 原 发 性 
血小板 增多 症 等 骨髓 增生 性 疾病 , 据 报道 , 原 发 性 血小板 增 






多 症 中 有 高 达 1/4 的 患者 是 以 红斑 性 肢 痛 症 为 首发 表现 
的 。 其 他 还 可 见于 血栓 性 血小板 减少 性 紫 妆 、 红 i 
各 种 类 其 血管 炎 、 高 血压 、 痛 风 ,、 糖 尿 病 、MS、 病 Es 
亦 可 见于 药物 (如 尼 卡 地 平 、 硝 茶 地 平 . 维 拉 帕 米 等 钻 离子 
持 抗 剂 .省 隐 亭 和 已 撤 出 市 场 的 培 高 利 特等 多 巴 胺 受 体 激 
动 剂 )、， 

我 国 报道 的 红斑 性 肢 痛 症 骏 发 .多 在 冬季 赛 流 
与 癣 病毒 感染 有 关 。 











和 突 欠 .在 


青少年 中 流行 - 
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【临床 表现 】 

本 病 女 性 较 男性 多 发 ,青年 多 发 。 其 特征 性 表现 为 四 肢 
末梢 发 红烧 灼 样 疼痛 ,皮肤 温度 升 高 , 足 部 ,尤其 是 足 底 和 
足 趾 比 手 更 易 累 及 。 在 温暖 的 环境 下 、 运 动 、 长 时 间 站 立 及 
胶 端 下 垂 可 诱发 ,发 作 时 多 以 刺 痛 开始 ,加 重 为 烧灼 样 疼痛 ， 
疼痛 非常 剧烈 ,甚至 无 法 行走 ,必须 将 手足 放 在 冰 水 中 或 在 
冰冷 的 地 上 行走 才能 缓解 。 夜 间 须 将 手足 放 于 被 子 外 ,以 防 

盖 被 引起 疼痛 加 剧 。 发 作 多 为 数 分 钟 至 数 小 时 ,严重 时 可 
长 达 数 天 。 屡 次 发 作 或 发 作 时 间 长 ,可 出 现 肢 端 皮肤 变 黑 、 
变 厚 或 破 溃 。 外 周 血管 搏动 正常 ,一 般 无 感觉 和 运动 障碍 。 
温度 测试 仪 可 发 现 局 部 温度 增高 。 有 报道 在 红斑 性 肢 痛 症 
出 现 平均 2. 5 年 后 , 骨 骨 增生 性 疾病 的 临床 表现 才 出 现 , 故 
对 大 于 30 岁 的 红斑 性 肢 痛 症 患 者 需 定 期 检查 血 常规 。 

对 原 发 性 患者 ,皮肤 活检 发 现 血管 周围 经度 单 核 细 胞 
聚集 ,水 肿 ,血管 基底 膜 增 厚 , 内 皮 细 胞 水 肿 。 继 发 性 患者 
尚 可 见 平 滑 肌 细 胞 增生 致 管 腔 狭 窗 、 血 管 壁 增 厚 , 管 腔 内 还 
可 见 小 血栓 和 血栓 纤维 化 。 
























































根据 患者 有 肢体 未 梢 的 发 红 \ 烧 灼 样 疼痛 、 皮 肤 温度 升 
骨 高 ,在 温暖 环境 下 加 重 , 遇 冷 减轻 ,典型 者 易 作 诊断 。 对 于 
年 龄 超过 30 岁 患者 ,应 注意 查找 继 发 性 因素 ,尤其 是 红 细 
胞 增多 连 等 骨 艇 增生 性 疾病 以 及 结缔 组 织 病 。 本 病 可 伴 发 
雷诺 现象 ,但 雷诺 病 多 伴 肢 端 皮肤 发 白 或 发 绀 ,皮肤 温度 降 
低 ,寒冷 诱发 可 作 鉴 别 。 闭 塞 性 脉 管 炎 多 有 肢体 皮肤 温度 
降低 ,苍白 。 对 于 痛 性 神经 病 , 多 有 感觉 障碍 ,维生素 缺乏 、 
中 毒 史 , 用 药 史 , 可 作 鉴 别 。 























(一 ) 一 般 治疗 平时 注意 营养 ,避免 剧烈 运动 。 发 作 
时 可 抬 高 患 肢 , 冷 数 , 避 免 受热 。 

(二 ) 药物 治疗 目前 尚 无 可 作 循 证 治疗 依据 的 随机 
临床 试验 ,多 为 经 验 治疗 。 

1 阿司匹林 ”对 伴 骨 骼 增生 性 疾病 (如 真性 红细胞 
增多 症 ) 的 红斑 性 肢 痛 症 发 作 有 较 好 效果 ,对 部 分 原 发 
人 性 者 也 有 效果 ,0. 3g, 每 天 1~2 次 可 起 效 , 必 要 时 可 用 
到 4g/d。 

2. 其 他 尚 可 应 用 二 甲 基 麦 角 新 碱 、 舍 曲 林 、 葵 噬 
啶 ,肾上腺 素 、 麻 黄 硕 、 异 丙 肾 上 腺 素 、 硝 普 钠 、 加 巴 喷 
本 ` 普 禁 治 尔 、 硝 酸 甘油 等 ,可 能 有 效 。 原 发 性 血小板 增 
多 的 一 线 治疗 药物 阿 那 格雷 也 可 能 有 效 。 最 近 报道 钠 
通道 阻 断 剂 XEN402 可 减少 伴 SCN9A 突变 的 遗传 性 红 

广 肢 痛 症 患者 的 疼痛 发 作 ,提供 了 新 的 药物 镀 究 途 径 
(三 ) 外 科 治 疗 ”对 疼痛 剧烈 者 ,可 

















取 腰 交感 神经 切 
除 术 和 外 周 神经 阻 滞 术 ,但 效果 不 肯定 。 对 真性 红细胞 增 
多 症 , 可 考虑 脾 切 除 ,部 分 有 缓解 。 
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直立 性 低 血 压 与 全 
自主 神经 病 


第 二 布 


区 
王 苑 


直立 性 低 血压 (orthostatic hypotension, OH) 是 以 自主 
神经 功能 障碍 为 主要 表现 的 一 类 综合 征 ,可 大 致 分 为 原 发 
性 直立 性 低 血压 和 继 发 性 直立 性 低 血 压 。 后 者 常 为 周围 神 
经 病变 的 一 部 分 表现 ,尤其 多 见于 糖尿 病 、 淀 粉 样 周围 神经 
病 .GBS、 副 癌 综 合 征 , 中 啉 病 ;也 可 见于 后 颅 帘 及 第 三 脑室 
和 匡 脑 的 肿瘤 等 。 既 往 , 原 发 性 直立 性 低 血压 至 少 可 分 为 
Shy-Drager 综合 征 (Shy-Drager syndrome, SDS) 和 单纯 性 
自主 神经 功能 障碍 (pure autonomic failure, PAF), SDS 以 
直立 性 低 血压 为 突出 表现 , 随 着 疾病 的 进展 , 帕 金 森 综 合 征 
或 小 脑 症 状 也 会 出 现 , 现 已 被 证 实 为 MSA 的 表现 之 一 , 具 
体 参 见 本 篇 第 七 章 第 一 节 “ 帕 金森 病 及 帕 金 森 综合 征 ” 音 
节 。 本 节 主 要 描述 PAF、 急 性 全 自主 神经 病 (acute panau- 
tonomic neuropathy) 。 

直立 性 低 血压 是 PAF 的 主要 临床 表现 , 即 站 立 3 分 钟 
内 收缩 压 至 少 下 降 20mmHg 或 舒张 压 至 少 下 降 
l0mmHg, 而 心率 不 增加 。 上 患者 主诉 头 尝 ,眼花 .注意 力 不 
集中 、 旦 原 , 严 重 者 只 能 长 期 卧床 。 多 伴 大 小 便 障 得, 小便 
障碍 多 为 小 便 费力 \ 尿 注 留 (残余 尿 可 超过 100ml) 。 大 便 
失禁 , 且 可 有 腹泻 ,便秘 恶心 和 胃 轻 将。 男性 性 功能 障碍 
多 见 , 以 勃起 和 射精 障碍 为 主 。 女 性 性 功能 障碍 表现 不 明 
确 。 可 见 无 汗 症 ,皮肤 很 二 或 很 热 ,甚至 无 法 耐 受 运动 或 高 
温 。 尚 可 出 现 蛤 下 垂 、 瞳 孔 不 等 大 或 强直 性 瞳孔 ,Horner 
征 等 。PAF 在 组 织 病理 学 上 多 表现 为 少 摔 内 侧 柱 细胞 受 
累 , 交 感 神经 节 后 神经 元 的 丧失 , 平 卧 时 去 甲 肾上腺 素 降 
低 , 答 注 本 品 时 血压 增高 ,符合 失 神经 支配 后 的 超 敏 感性 。 
PAF 应 主要 与 MSA 鉴别 , 随 病程 进展 ,后 者 出 现 共 济 失调 
等 小 脑 功能 障碍 行动 缓慢 和 强 直 等 帕 金 森 综 合 征 表现 , 头 
部 MRI 显示 小 脑 脑 干 萎缩 等 ,而 PAF 局 限 在 周围 的 交感 
和 副交感 神经 。PAF 总 体 进展 缓慢 ,预后 较 好 。 

急性 全 自主 神经 病 , 亦 称 为 自身 免疫 性 自主 神经 
Cautoimmune autonomic neuropathy) 急性 全 自主 神经 功 
能 障碍 (acute pandysautonomia) 。 少 见 ， 自 1975 年 Young 
等 报道 后 有 较 多 病例 报道 。 主要 表现 为 急性 或 亚 急 性 起 
病 ,广泛 的 周围 交感 和 副交感 神经 功能 障 但 。 患者 可 在 一 
周 或 几 周 内 进展 ,出 现 直 立 性 低 血 讨 ,位 告 性 尝 胶 ; 胃 肠 道 
症状 ( 胃 肠 道 功能 障 性、 腹胀 恶心 便秘 ,其 至 肠 梗 阻 ); 尿 游 
留 ; 视 物 模糊 (瞳孔 扩大 ， 光 反 应 明显 减弱 或 消失 ) ;汗液 , 泪 
液 和 唾液 分 泌 减 少 ,可 至 无 汗 症 ,并 有 皮肤 温度 异常 和 不 而 
受热 。 多 有 阳痿 等 性 功能 障碍 。 大 多 数 患 者 有 严重 疲劳 
感 ,或 以 腹痛 和 呕吐 为 主要 表现 ,少数 患者 可 出 现 睡眠 呼吸 
暂停 或 低 钠 血 症 ( 抗 利尿 激素 分 小 过 多 综合 征 )。 上 患者 多 有 
四 歧 坟 梢 深 、 浅 感觉 障碍 , 腿 反 射 消失 。 大 多 数 患 者 几 个 月 












































































呈 ee 大 人 rr 有 关 ， 

发 病毒 感染 . 腓 神经 活检 提示 有 入 弟 和 无 惫 
减少 , 单 核 细胞 或 淋巴 细胞 浸润 。 部 分 病例 腰椎 穿 
脑 脊 液 蛋白 增高 .细胞 正 


经 节 Z 








审 发 现 
约 13 至 2/3 的 病例 发 现 神 
葛 胆 碱 自 身 抗体 。 鉴 别 诊 断 主 要 包括 其 人 








急性 直 请 的 周 图 神经 疹 , 如 GBS、 出 上 gr 
病 、 肉 每 中 







性 周围 神经 病 。 另 有 约 1 :的 
但 有 直立 性 心 





急性 全 自主 神经 忠 不 
动 过 速 , 称 为 体位 性 了 : 
thostatic tachycardia es POTS) .在 直立 位 昌 
加 30 次 而 血压 无 下 降 , 可 出 现 头 对 、 视 物 模 出 、 心 己 或 旺 
变 , 出 汗 障碍 等 . 现 有 证 据 表明 POTS 主要 累及 交感 神经 ， 
有 一 个 家 系 研 究 表明 有 去 甲 肾 上 腺 素 转 和 运 体 缺 陷 。 
[ 交 性 低 血 压 的 治疗 可 采取 对 证 性 治疗 。 有 多 种 药物 
可 治疗 直立 性 低 血 压 , 但 没有 一 种 是 理 
1. 口服 类 固 醇 皮质 激素 所 气 可 J 的 松 :0.1 一 0. 4mg d， 
增加 水 钠 消 和 留 , 升 高 血 容 最 和 血压 ,但 应 避免 过 度 , 防 心力 
衰竭 。 对 平 甲 位 高 血压 ,要 慎 用 。 
2. 米 多 君 ” 是 选择 性 a- 受 体 激动 剂 .2. 5mg,2 次 日 
re 曾 加 至 10mg ,2 一 3 次 /日 。 
3. 促 红细胞 生成 素 25 一 50U/kg 体重 ， 
次 / 周 , 防 治 贫血 ,增加 红 细 | bi 使 收 纵 
4. 其 他 ”如 去 氮 加 压 索 、 麻 黄 素 、 叫 吹 ; 


s 合 征 (postural or- 








































皮下 注射 ,3 


上 高 。 












,效果 
有 限 。 
一 般 治疗 包括 体位 改变 要 慢 , 切 忌 突 然 坐 起 或 站 立 。 
避免 诱发 血压 降低 , 慎 用 影响 血压 药物 。 多 采用 交叉 双 腿 、 
足 位 压迫 腹部 、 前 倾 可 能 会 预防 直立 性 低 血压 。 穿 束 腹 紧 
身 裤 和 弹力 袜 能 增加 回 心 血 量 。 在 床上 头 部 和 髓 干 较 腿 部 
抬 高 15 一 20" ,这 种 体位 促进 肾 素 释 放 和 刺激 压力 感受 器 。 
增加 水 和 盐分 摄 入 。 在 进食 后 低 血压 者 ,可 少食 多 父 , 饭 前 
喝 水 或 咖啡 。 
对 于 急性 人 金 自主 神经 病 , 可 静脉 注射 丙种 球 和 蛋白 (可 高 
达 2g/kg 体重 ) , 泌 尼 松 、 0 自身 免疫 调节 治疗 ,但 
多 为 病例 报道 和 经 验 治疗 
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间 脑 位 于 脑 干 的 吻 部 ,中 脑 的 前 上 方 . 由 大 脑 半球 覆盖 
其 上 ,第 二 脑室 将 间 脑 分 为 左右 两 半 。 间 脑 由 许多 不 规则 
灰质 团 块 组 成 ,包括 丘脑 .后 丘脑 , 底 丘脑 上 丘脑 和 下 丘脑 
等 ,是 大 脑 皮 质 与 各 低级 部 位 联系 的 主要 结构 。 丘 脑 内 部 
结构 复杂 ,可 分 为 前 核 群 .内 侧 核 群 ,外 侧 核 群 ,与 皮质 、 脑 
于, 兰 通 等 有 丰富 的 纤维 联系 。 内 外 侧 肤 状 体 属 后 丘脑 ， 
别 接受 听 神 经 和 视神经 的 传人 纤维 。 除 嗅觉 外 ,人 体 一 
感觉 均 在 丘脑 (包括 后 丘脑 ?中 继 , 到 达 皮 质 , 同 时 
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受 大 脑 皮质 发 出 的 下 行 抑制 纤维 , 据 此 认为 丘脑 是 非常 复 
杂 的 感觉 性 整合 中 枢 。 底 丘脑 核 与 皮质 、 苍 白 球 和 黑 质 有 
较 多 纤维 联系 ,其 受 损 可 产生 偏 身 投 据 。 上 丘脑 包括 据 纹 
组 三 角 和 松 果 体 。 松 果 体 细胞 分 泌 多 种 激素 ,调节 慰 夜 节 
律 . 抑 制 生 殖 腺 功能 和 延缓 性 早熟 。 下 丘脑 是 运动 、 自 主神 
经 反应 和 控制 腺 垂体 和 神经 垂体 内 分 记功 能 的 最 重要 整合 
结构 .与 体温 调节 、 水 电解 质 平 衡 、 摄 食 与 代谢 、 睡 眠 与 觉 
Sete 生殖 与 和 并 作为 边缘 系统 的 一 
.与 杏仁 体 、. 扣 带 回 . 岛 叶 等 共同 对 体内 外 环境 保持 平 
间 脑 综合 征 (diencephalic syndrome) 包 括 一 组 非常 复 
杂 的 神经 内 分 泌 、 自 主神 经 症状 ,主要 表现 为 体温 调节 障 
碍 .水 电解 质 亲 乱 、 睡 眠 障碍 、 性 功能 障碍 ,情绪 障 碍 等 。 




















下 








【病因 各 发病 机 制 】 

间 脑 的 结构 和 功能 均 较为 复杂 , 随 着 影像 技术 和 神经 
内 分 沁 检 测 技术 的 进步 ,能 发 现 间 脑 综合 征 的 更 多 病因 。 
急性 起 病 者 .以 外 伤 . 脑 血管 病 、 炎 症 、 中 毒 为 多 见 。 慢 性 起 
me bg te 胶 质 瘤 、 生 殖 细 胞 
瘤 \ 颅 咽 管 瘤 等 ) 和 结 节 病 等 。 但 有 相当 多 的 病例 ,病因 
不 明 。 





【临床 表现 】 

表现 极为 复杂 , 因 累 及 部 位 的 不 同 ` 大 小 .病变 性 质 均 
会 出 现 不 同 临床 组 合 。 

(一 ) 体温 调节 障碍 ”下 丘脑 前 区 和 视 前 区 内 侧 是 中 
枢 温 度 感受 器 所 在 部 位 ,调节 自主 神经 ,内分泌 和 躯体 感觉 
运动 反应 ,使 体温 保持 在 37C 左 右 。 体 温 调节 同时 与 第 三 
1 腹 侧 端的 神经 元 有 关 , 还 与 血压 、 血 容量 和 电解 质 的 
调节 等 有 密切 关系 。 临 床 的 主要 表现 形式 有 : 

1. 体温 过 高 ” 系 指 由 中 枢 病变 或 全 身 因素 通过 影响 
下 丘脑 的 体温 调节 中 枢 而 出 现 的 体温 升 高 。 动 物 实验 中 证 
实 下 丘脑 前 部 和 脑 桥 尾部 切 开 可 引起 持续 的 体温 升 高 , 亦 
证 明 脑 室内 或 下 丘脑 区 注射 IL-18 可 引起 体温 升 高 。 因 
此 ,人 们 认为 人 体 的 中 枢 性 发 热 系 由 全 身 免 疫 反应 分 泌 炎 
性 因子 直接 作用 于 下 丘脑 所 致 。 

临床 上 , 除 感染 性 发 热 之 外 ,还 可 见 由 骨骼 肌 溶 解 症 和 
精神 镇 静 药 引起 的 恶性 综合 征 , 高 热 是 其 表现 之 一 。 骨 骼 
肌 溶解 症 常见 于 药物 过 敏 反 应 .特别 是 应 用 麻醉 药 握 煤 科 
焉 珀 胆 碱 后 , 偶 见 于 非 省 体 类 消炎 药 。 精 神 镇 静 药 是 治疗 
精神 分 裂 证 \ 锥 体外 系 疾病 的 党 用 药物 ,长 期 应 用 的 不 良 反 
应 有 述 发 性 肌 张 力 章 症 者 少见 ,可 表现 为 剧烈 抽 搞 、 
全 身 盗汗 和 恶性 区 性 

溉 变温 障碍 {poikiiothermia) 常 由 下 丘脑 后 部 或 中 脑 
上 部 病变 引起 体温 调节 障碍 .表现 为 体温 随 外 界 环 境 温度 
变化 而 改变 .气温 升 高 时 体温 升 高 ,气温 下 降 时 体温 下 降 ， 
温差 波动 在 2C 以 上 。 此 类 体温 升 高 时 往往 不 伴 皮肤 出 
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汗 。 本 病 多 见于 脑 炎 后 、 脑 外 伤 后 , 偶 见 于 低 血 糖 .甲状 腺 
功能 减退 .镇静 剂 和 正常 老年 人 。 

3. 阵 发 性 体温 过 低 ” 系 由 下 丘脑 视 前 区 病变 引起 ,可 

见于 颅 咽 管 瘤 或 垂体 瘤 等 手术 后 ,或 由 肿瘤 直接 侵犯 , 亦 有 
原因 不 明 的 。 主 要 表现 为 发 作 时 体温 持续 低温 , 可 达 
32C, 常 伴 有 嗜睡 、 意 识 不 清 、 血 压 下 降 、 水 电解 质 亲 乱 、 心 
律 失 常 。 较 轻 者 可 有 扑 忱 样 震颤 . 低 血 钠 、 共 济 失调 。 发 作 
可 自动 缓解 。 此 类 患者 应 用 非 举 体 药物 ,如 呵 哄 美 辛 等 可 
以 改善 症状 ,但 用 抗 癫 痢 药 物 多 无 效 ,而 应 用 氯 丙 嗪 等 药物 
极其 危险 。 
二 ) 睡眠 障碍 解剖 学 上 ,下 丘脑 前 部 .漏斗 部 和 隔 
部 与 睡 眼 有关, 这 些 部 位 的 损害 均 可 发 生 嗜睡 .昏睡 等 睡眠 
过 多 综合 征 。 丘 脑 后 部 结构 常 与 觉醒 有 关 。 有 睡眠 障碍 临床 
表现 十 分 复杂 , 详 见 本 篇 睡眠 障碍 。 现 仅 就 与 间 脑 功能 密 
切 相 关 的 常见 睡眠 障碍 介绍 于 下 。 

1. 易 睡 症 (parasomnia) ”表现 为 异常 嗜睡 , 呼 之 能 醒 ， 
醒 后 能 吃 , 能 洗 濑 , 吃 完 后 又 睡 ,如 此 症状 常 可 持续 数 天 至 
数 十 日 。 发 作 期 不 伴 体温 升 高 .血压 波动 和 水 电解 质 紊 乱 。 
患者 多 肥胖 。 多 数 病 因 不 清 。 头 颅 外 伤 .病毒 感染 可 能 

2. 发 作 性 睡 病 ”典型 者 可 有 发 作 性 睡 病 、 独 倒 、 睡 瘫 、 
中 睡 前 幻 党 四 联 证 。 可 在 进食 .开车 等 各 种 场合 睡眠 ,白天 睡 
和 | 眼 过 多 , 易 被 唤醒 ,很 少 超过 15 分 钟 (除非 躺 着 )。 且 有 也 
速 服 动 期 的 睡眠 障碍 ,多 在 20~40 岁 起 病 。 85% 发 作 性 睡 
病 - 独 倒 患 者 伴 有 HLA DQB1 和 HLA DR2。 
3，Kleine-Levin 综合 征 ” 多 见于 青少年 ,男性 多 .犹太 
辫 多 见 。 表 现 为 发 作 性 嗜睡 ,每 日 可 睡 20 小 时 ,觉醒 时 有 
认 知 障碍 ,多 伴 暴 饮 暴食 ,男性 多 有 性 欲 亢进 ,女性 多 抑郁 
状态 。 发 作 多 在 2 周 内 ,可 反复 发 作 。 男 性 病程 更 长 。 病 
变 位 置 不 明确 , 脑 炎 有 时 累及 下 丘脑 可 有 类 似 表现 。 

(三 ) 摄食 障碍 ”解剖 学 证 实 下 丘脑 腹 内 侧 核 存在 饮 
食 中 枢 , 下 丘脑 外 侧 区 存在 摄食 中 枢 , 这 些 部 位 受累 可 出 现 
个 知 饥 饱 和 摄食 。 下 丘脑 存在 较 多 的 瘦 索 (leptin) 受 休 , 瘦 
来 为 饮食 信号 ,可 降低 摄食 。 瘦 索 基 因 或 受 体 缺 陷 , 可 致 贫 
| 必 和 肥 胖 。 丘脑 前 部 低级 别 星 形 细胞 瘤 的 患 儿 摄食 基本 正 
常 ,但 却 极度 消瘦 ,过 度 苞 党 和 兴奋 ,甚至 致命 。 
Prader-Willi 综 合 征 是 由 于 15q11-13 基因 缺失 ,多 认 

为 是 下 丘脑 病变 所 致 ,出 生 时 肌 张 力 低下 , 嘿 困难 ;1 一 
6 岁 可 因 食 和 欲 旺盛 而 致 肥胖 。 性 腺 功能 减退 和 精神 发 育 
迟滞 ,可 有 特异 的 面部 表现 ,如 双 额 直径 窗 小 ,外 粱 罕 、 下 
恒 卷 曲 的 嘴巴 。 多 身材 矮小 ,有 睡眠 呼吸 窒 迫 表现 ,可 有 
生长 激素 缺乏 。 已 开始 用 注射 生长 激素 治疗 本 病 。 另 
外 ,有 肥胖 性 生 竺 无 能 症 (Froehlick 综合 征 ) 可 与 Prader 
Willi 综 合 征 相似 ,多 有 肥胖 和 性 腺 功能 下 降 。 尚 有 视力 
几 失 ,攻击 行为 ,其 常见 原因 是 颅 咽 管 瘤 、. 胶 质 瘤 ,垂体 
狂 .血管 肉瘤 等 

(四 ) 水 .电解 质 平衡 紊乱 “多数 是 出 于 病变 影响 下 所 
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脑 视 上 核 、 室 旁 核 致 抗 利尿 激素 分 泌 减 少 :而 出 现 烦 渴 、 低 
渗 性 尿 量 增多 、 血 容量 减少 ,睡眠 规律 紊乱 。 常 继 发 于 脑 肿 
瘤 、 肉 芽 肿 、 头 部 外 伤 . 颅 脑 手术 ,以 及 脑 肿 瘤 全 脑 放 疗 后 数 
年 出 现下 丘脑 功能 障碍 。 少 数 为 特 发 性 ,可 因 视 上 核 ` 室 劳 
核发 育 不 良 、 神 经 垂体 变 小 ,这 是 由 于 抗 利尿 激素 运载 蛋 
白 - 糖 肽 基因 突变 所 致 ,其 症状 终身 存在 。 极 少见 的 患者 表 
现 为 原 发 性 剧 渴 , 无 血 容量 不 足 、 渗 透 压 过 高 , 亦 可 无 抗 利 
尿 激素 分 泌 减 少 , 仍 饮水 过 多 ,见于 累及 下 丘脑 的 脑 炎 后 


【诊断 】 

本 综合 征 临床 表现 极为 复杂 ,病因 多 样 , 往 往 定位 困难 
而 不 能 及 时 诊断 。 若 能 综合 神经 症状 的 规律 体征 特点 等 
可 作出 临床 诊断 。 继 而 根据 头颅 CT MRI 和 神经 内 分 泌 
的 多 项 检查 发 现 ,可 为 本 综合 征 作出 病因 诊断 。 但 在 临床 
实践 中 , 仍 需 与 甘 叶 疯 痢 、. 边 缘 脑病 变 等 相 鉴 别 。 


治疗 】 

(一 ) 病因 治疗 ”根据 病因 给 予 不 同 处 理 。 肿 瘤 可 了 予 
以 手术 、 放 疗 或 化 疗 、 伽 马刀 等 。 肉 芽 肿 可 给 予 激素 等 免疫 
抑制 剂 治疗 。 其 他 炎症 应 尽量 明确 性 质 后 再 作 相应 处 理 。 
损伤 和 血管 病变 亦 应 给 予 相 应 处 理 。 

(二 ) 对 症 处 理 ，” 临床 表现 为 功能 不 足 者 ,予以 替代 治 
疗 。 如 尿 崩 症 者 补充 抗 利尿 激素 ,生长 激素 不 足 者 也 可 相 
应 补充 。 嗜 睡 者 可 给 予 茉 丙 胶 . 哌 醋 甲 酯 或 溴 隐 亭 ,效果 均 
欠 佳 。 若 为 发 作 性 者 ,可 试用 抗 癫 痢 药 物 治疗 。 


参考 文献 


1. Michiels JJ, Te Morsche RH, Jansen JB, et al. Autosomal 


























dominant erythermalgia associated with a novel mutation in the 
voltage-gated sodium channel alpha subunit Navl. 7, Arch Neurol， 
2005,62:1587-1590. 


2. Davis MD,O’Fallon WM., Rogers RS, et al. Natural history 


of erythromelalgia: presentation and outcome in 168 patients. Arch 
Dermatol, 2000, 136 ;330-336. 

3, Goldberg YP, Price N, Namdari R, et al. Treatment of Na 
(¥)1. 7-mediated pain in inherited erythromelalgia using a novel so- 
dium channel blocker. Pain, 2012, 153:80-85. 

1. Trojanowski JQ, Revesz T. Neuropathology Working Group 
on MSA. Proposed neuropathological criteria for the post mortem 
diagnosis of maultiple system atrophy. Neuropathol Appl Neurobiol, 
2007.33:615-620. 

5. Klein CM, Vernino S, Lennon VA, et al. The spectrum of 


autoimmune autonomic neuropathies。Ann Neurol，2003，53， 


752-758. 
6. Holm VA,Cassidy SB. Butler MG .et al. Prader-Willi syn 
drome: consensus diagnostic criteria, Pediatrics.1993.91 :398-402. 
7. Ropper AH,Brown RH. Adams and Victor’s Principles of 
Neurology. 8ih cd. New York: MeGraw_Hill,2005 ;480-490. 








世界 卫生 组 织 C(WHO) 提 出 ,21 世纪 的 健康 问题 是 " 没 
有 精神 健康 就 没有 健康 ”", 即 神经 精神 疾病 负担 位 列 = 
感染 性 疾病 负担 之 首 ( 占 28%, 心 血管 疾病 为 22%， 为 
11%) ,其 中 抑郁 障碍 所 致 疾病 负担 达 10%。 和 根据 近年 来 
的 国内 流行 病 学 资料 显示 ,精神 障碍 社区 人 群 患 病 率 达 
17.5%, 其 中 最 常见 的 为 :情感 障碍 (6.1%) 和 焦虑 障碍 
(5.6%), 占 所 有 精神 障碍 的 约 2/3。 因 此 ,关注 患者 的 精 
神 卫生 问题 是 临床 实践 中 不 容 忽 视 的 内 容 之 一 。 

精神 障碍 (mental disorder) 或 精神 疾病 (mental illness) , 
指 在 各 种 因素 的 作用 下 大 脑 功能 失调 ,导致 认 知 .思维 、 
章 志 行为 等 精神 活动 不 同 程度 障碍 的 疾病 。 

20 世纪 后 期 ,国内 外 广泛 应 用 “精神 卫生 ”(mental 
health) 这 个 术语 替代 精神 病 学 ,并 拓展 了 精神 病 学 的 范 
旷 ， 它 趟 仅 研究 得 奖 精 补 际 得 的 阐 因 发放 机 倒 , 临 订 吏 
及 防治 ,同时 还 探索 如 何 保障 普通 人 群 的 心理 健康 ,以 减少 
和 预防 各 种 心理 和 行为 问题 的 发 生 。 















【病因 了 
精神 障碍 并 非 单一 病因 所 致 , 是 生物 ,心理 和 社会 因素 
共同 作用 的 结果 ,近年 来 特别 强调 基因 与 环境 的 相互 作用 
在 精神 障碍 的 发 生 与 发 展 中 具有 同等 重要 的 作用 。 
20 世纪 中 叶 以 来 , 随 着 分 子 遗 传神 经 递 质 、 神 经 内 分 
泌 ,神经 免疫 、 神 经 发 育 和 神经 病理 等 多 学 科 的 研究 进展 ， 
揭示 了 精神 障 但 存在 一 定 的 生物 学 基础 。 也 发 现 心理 社会 
se 密切 相关 ,事业 成 败 . 人 际 纠纷 . 生 
窒 氨 范 争 讨 力 等 生活 事件 和 不 良 环 境 因素 , 均 可 增加 心 
yk en 上 心理 素 人 er 





风气 .宗教 信仰 生活 习 | 殿 也 影响 着 精神 障 得 的 发 生 。 


至 今 , 精 神 障 碍 的 生物 学 检查 依据 仍然 不 够 充分 ,也 
缺乏 特定 的 病理 形态 学 改变 证 据 . 临 床上 通常 依据 病史 
和 临床 表现 进行 诊断 。 诊 断 方法 一 般 包括 病史 采集 、 精 
神 检查 、 体 格 检查 和 必要 的 实验 室 检查 等 ,通过 综合 分 析 
作出 诊断 。 

精神 障碍 患者 的 病史 应 从 患者 及 其 亲属 多 方面 采集 、 
以 相互 印证 ,保证 客观 .全 面 。 在 了 解 临 床 表现 的 同时 .还 | 
要 了 解 病 前 性 格 、 生 活 经 历 、 家 族 疾病 史 以 及 病 前 的 心理 社 

会 背景 等 资料 。 精 神 检 查 则 是 医师 通过 与 患者 进行 医学 面 
谈 、 观 察 ,以 及 应 用 必要 的 心理 测验 量 表 进行 检查 .以 探知 
精神 活动 的 状态 和 异常 表现 。 体 格 检查 ,特别 是 神经 系统 
的 检查 和 必要 的 实验 室 检查 也 不 能 忽视 ,这 些 检查 有 助 于 

诊断 和 鉴别 诊断 ,也 有 利于 发 现 躯体 疾病 。 分 析 病 史 和 检 
pp 应 将 患者 目前 的 精神 活动 与 其 一 贯 的 行为 方式 
和 人 格 特征 进行 “纵向 比较 ”, 并 与 其 所 处 环境 和 文化 背景 
中 被 社会 认可 的 行为 进行 “横向 比较 ”, 结 合 起 病 形式 ,病情 




















表现 ,病程 病 前 性 格 、 社 会 功能 等 全 面 考虑 .综合 分 析 . 依 
据 诊 断 标准 作出 诊断 。 
【分 类 】 

为 了 提高 精神 障碍 分 类 和 诊断 标准 的 效 度 与 信 度 ,各 


国 精神 卫生 工作 者 长 期 致力 于 编制 精神 障 但 的 分 类 与 诊断 
标准 。 我 国学 者 结合 中 国 国 情 与 传统 经 验 ， pd bee 
分 类 (第 10 次 修订 版 X(ICD-10) 和 美国 (精神 疾病 诊断 和 
统计 手册 (第 4 版 )》(DSMR ) .制订 了 《中 国 精 神 障碍 分 类 
与 诊断 标准 (第 3 版 )》(CCMD-3)( 表 24-1-1) ,该 分 类 利 诊 
断 的 基本 原则 与 ICD-10 一 致 ,但 更 适合 我 国 国情 。 
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精神 障碍 的 分 类 《中 国 精神 障碍 分 类 与 
诊断 标准 (第 3 版 )》(CCMD-3) 
分 类 名 称 
(0) 器 质 性 精神 障碍 
CD) ”精神 活性 物质 或 非 成 交 物 质 所 致 精神 障碍 
(2) ”精神 分 裂 症 和 其 他 精神 病 性 障碍 
(3) 心境 障碍 (情感 性 精神 障碍 ) 
(4) 癌症、 应 激 相关 障 碍 、 神 经 
(5) 心理 因素 相关 生理 障碍 
(6) ”人 格 障碍 .习惯 与 冲动 控制 障碍 和 性 心理 障碍 
(7) ”精神 发 育 迟 滞 与 童年 和 少年 期 心理 发 育 障碍 
(8) ”童年 和 少年 期 多 动 障碍 .品行 障碍 、 情 绪 障 碍 
(9) ”其 他 精神 障碍 和 心理 卫生 情况 


表 24-1-1 




















【防治 

目前 ,我 国正 处 于 社会 转型 期 ,由 于 社会 变革 ,竞争 加 
剧 , 生 活 节奏 加 快 .人 口 和 家 庭 结构 变 化 ,各 种 心理 应 激 
因素 急剧 增加 , 精神 障碍 也 呈 明 显 增多 趋势 。 据 费 立 鹏 
等 人 的 报道 ,全 国 精神 障碍 患者 高 达 1 亿 多 人 ,但 除了 精 
神 分 裂 症 等 个 别 严 重 精神 障碍 的 治疗 率 较 高 外 , 绝 大 多 








~ 各 痢 数 精神 障碍 的 治疗 率 低 于 10%, 因 此 ,防治 工作 任 重 道 





绰 还。 与 此 同时 ,儿童 和 青少年 心理 行为 问题 ,老年 痴呆 、 
到 拖 俘 ,药物 混用、 自杀 和 重大 灾害 后 受灾 人 群 心理 危机 也 


第 二 章 


心境 障 但 (mood disorders) 又 称 情感 障碍 (affective 
disorders) ,是 以 明显 而 持久 的 心境 高 涨 或 低落 为 主 , 伴 有 
相应 的 思维 和 行为 改变 的 一 组 症状 群 。 病 情 严 重 者 发 作 时 
可 有 精神 病 性 症状 ,如 幻觉 ,妄想 。 多 数 患 者 有 反复 发 作 的 
倾向 ,每 次 发 作 后 ,多 数 患 者 可 以 缓解 ,部 分 患者 有 残留 症 
状 或 转 为 慢性 。 心境 障碍 的 临床 表现 形式 有 抑郁 发 作 、 躁 
铸 发 作 , 或 踩 针 抑郁 混合 发 作 。 根 据 发 作 的 严重 程度 和 持 


续 上 时间, 目前 心境 障 得 分 为 抑郁 障碍 (major depressive dis- 








日 益 突出 。 

2012 年 10 月 ,全 国人 大 通过 了 《精神 卫生 法 》, 将 对 今 
后 的 我 国 精神 障碍 的 规范 化 诊治 减少 对 精神 障碍 患者 的 
歧视 ,以 及 尊重 患者 权利 等 具有 重要 意义 。 事 实 上 ,为 了 做 
好 精神 卫生 工作 ,21 世纪 初 我 国 就 提出 并 坚持 “预防 为 主 ， 
防治 结合 ,重点 干预 ,广泛 覆盖 ,依法 管理 ”的 工作 原则 , 建 
立 以 政府 为 主导 ,有 关 部 门 各 尽 其 责 , 社 会 各 界 广泛 参与 的 
精神 卫生 工作 组 织 管理 体系 和 以 医疗 机 构 为 骨干 ,社区 为 
基础 .家 庭 为 依托 的 精神 障碍 防治 康复 工作 体系 ,确定 每 年 
10 月 10 日 为 精神 卫生 宣传 日 ,普及 精神 卫生 知识 ,为 精神 
障碍 患者 提供 参与 社会 生活 和 开放 管理 条 件 下 的 治疗 康复 
服务 ,促进 患者 回归 社会 。 
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心境 障碍 (情感 性 障碍 ) 


order, MDD) 、 双 相 障 碍 ( bipolar disorder, BP) .心境 恶劣 
(dysthymia) 和 环 性 障碍 (cyclothymia) 四 种 。 


【流行 病 学 】 

(一 ) 患 病 率 ”根据 费 立 及 等 报道 ,我 国 心境 障碍 的 月 
患 病 率 为 6.1%, 其 中 包括 抑郁 障碍 、 双 相 障 碍 、 心 境 恶劣 
和 未 特定 心境 障 得 。 美 国 国家 共 病 研究 再 调查 (NCS-R) 结 
果 显 示 , 心境 障碍 的 年 患 病 率 为 6.6%、 终 身 患 病 率 为 





a 





20. 8% ,其 中 包括 抑 帮 障碍 、 双 相 障 碍 .心境 恶劣 ( 表 24-2- 
1)。2010 年 世界 卫生 组 织 CWHO) 发 表 了 由 10 个 发 达 国 
家 (51 771 人 ) 和 8 个 发 展 中 国家 (37 265 人 ) 参 加 的 世界 精 
神 卫生 调查 研究 (WMHS) ,学 下 ,发达 国家 抑郁 障碍 
的 年 叫 病 率 为 5. 5 吧 ,发 展 中 国家 5. 9 站。 国外 资料 显示 大 
约 72% 的 抽 和 和 会 有 第 二 次 发 作 。 约 20% 
郁 障 得 或 双 相 障碍 是 者 成 为 慢性 难 
者 报 终 自 杀 死 亡 。 

(二 ) 性 别 各国 研究 资料 一 致 显示 ,心境 障 
率 有 性 别 差 异 ,主要 见于 抑郁 障碍 和 心境 恶 
病 率 是 男性 的 1. 5 一 2 倍 。 

(三 ) 年 龄 ”心境 障碍 可 以 发 生 在 各 个 年 龄 阶段 . 绝 大 
多 数 研究 资料 显示 抑郁 隘 碍 的 起 病 年 龄 为 20 一 35 岁 . 双 相 
了 和 碍 的 起 病 年 龄 时 于 抑郁 障碍 。 
区区 季 si Ci WA 
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(五 ) 婚姻 类 况 ”离婚 .分 居 和 来 偶 者 抽 俘 障碍 患 病 率 
高 ,未 婚 人 群 中 心境 障碍 的 患 病 率 
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(七 ) 早年 不 良 生活 经 历 ” 研 究 发 现 早年 创伤 和 不 良 
生活 事件 与 成 年 抑郁 障碍 的 起 病危 险 性 和 严重 程度 明显 相 
关 。 尤 其 是 儿童 期 躯体 和 性 虐待 .忽视 .增加 了 成 年 期 抑郁 
障碍 的 危险 。 长 期 随访 研究 显示 丧失 性 事件 ,尤其 因 分 届 


除 


或 死亡 造成 的 双亲 丧失 ,增加 了 成 年 期 抑郁 谭 碍 危险 。 

( 八 ) 负 性 生活 事件 ”应 激 性 生活 事件 是 社区 成 人 抑 
邦 障碍 资料 中 记录 最 多 的 危险 因素 。Kessler(1997) 报告 
人 际 关系 、 家 庭 、 健 康 、 工 作 济 状 况 的 负 性 或 应 激 性 事 
件 始终 如 一 地 与 抑郁 障碍 的 发 病 相关 .并 且 跨 越 了 年 龄 和 
性 别 的 因素 。 最 近 ,Gheyara 等 (2011) 通 过 1230 例 10 一 20 
岁 表 少年 研究 发 现 ,暴露 特殊 的 负 性 生活 事件 可 以 激活 青 
少年 抑郁 障碍 的 遗传 危险 。 


有 圣 心境 




















( 九 ) 社会 经 济 状况 ”社会 经 济 地 位 低 、 收 入 少 、 失 业 
是 抑郁 麻 碍 的 危险 因素 。 研 究 发 现 .对 于 既往 没有 撮 邦 障 
碍 病史 的 女性 ,更 年 期 进入 早 者 发 生 抑郁 障碍 的 危险 六 





(十 ) 共 病 ， 共 病 是 抑郁 障碍 的 一 个 常见 现象 .大 约 3 
4 的 抑郁 障碍 在 一 生 中 至 少 共 病 一 种 其 他 精神 障碍 或 物质 
滥用 。 共 病 增加 了 抑郁 障碍 发 病 的 危险 性 和 抑郁 障碍 的 持 


SH 严重 程度 以 及 复发 的 可 能 性 。 交 叉 和 长 期 研究 证 





























(六 ) 家 庭 ” 研 究 证 实 抑 邦 障碍 家 族 史 明显 增加 了 串 障碍 发 病 早 于 抑 邦 障 碍 , 且 预 示 抑 郁 障碍 的 发 病 。 
抑 邦 障碍 的 危险 性 ,也 与 抑郁 症 的 严重 性 有 关 。 不 过 这 些 美国 资料 显示 92% 的 双 相 障碍 患者 有 符合 标准 的 一 项 焦虑 
结果 主要 来 自 临 床 样本 的 研究 。 双 相 障碍 的 家 族 史 已 在 临 ”障碍 ,70% 有 物质 滥用 ,59 闻 患者 报告 共 病 障碍 早 于 双 相 障 
床 闹 例 中 证 实 碍 。 焦 虑 障碍 是 心境 障碍 最 常见 的 共 病 . 其 次 为 物质 滥用 
表 24-2-1 中 国 和 美国 心境 障碍 患 病 率 比较 
项 目 中 国 (2009 年 ) 项 目 美国 (2005 年 ) 
月 患 病 率 6. 1%(5.7%~6.6%) 终身 患 病 率 20. 8% 
抑郁 障碍 2.0% (1. 8%~2. 3%) 抑郁 障碍 16.6% 
心境 恶 2.0%(1.7%~2.3%) 心境 恶劣 2.5% 
双 相 障碍 0. 2% (0. 1%~0. 3%) 双 相 障 碍 3.9% 
人 2.0%(1.7%~2.3%) 抑郁 障碍 的 年 患 病 率 6.6% 
22, 2 Rs 支持 抑郁 与 焦虑 在 遗传 病因 
【病因 与 发 病 机 制 】 上 有 重 关 的 假说 。 进 一 步 研 究 发 现 还 有 4q 和 154 两 个 位 
心境 障碍 的 病因 未 明 ,下 列 因 素 与 其 发 病 有 关 点 。 提 示 共 病 论 ear ; 传 同 源 性 。 目 前 几 
(一 ) 遗传 因素 心境 障 码 ight 患者 ”个 候选 基因 研究 比较 热门 ,它们 是 13q932 上 的 G72. 脑 源 性 
的 双亲 同胞 .子女 中 患 心境 障碍 的 人 数 明显 高 于 普通 人 群 神经 营养 因子 (brain-derived neurotrophic factor, BDNF)、 


E 儿 研究 显示 和 双生 儿 
的 :4 倍 (65: 14)。 寄 养 儿 


(10%~20% 比 1 中 一 2 冯 ) 。 双 和 
心境 障碍 的 同 病 率 为 双 卵 双生 儿 





研究 结果 进一步 证 实 遗 传 因素 在 , spe 
家 族 史 、 双 生子 .寄养 儿 的 资料 均 显 示 双 相 障 碍 的 遗传 倾向 
比 单 相 更 明显 。 


遗传 学 连锁 分 析 发 现 ,部 分 患者 的 易 患 基因 与 X 染色 
体 有 关 。 近 期 研究 显示 4、8、12、13、16、18、21 和 22 号 染色 
体 某 些 基 因 位 点 与 双 相 障 但 关联 ,2、12 和 15 号 染色 体 与 
单 相 障 化 相关 。 人 研究 发 现 3p12.3-q12.3 和 18q21.33 








单 胺 氧化 酶 -ACmonoamine oxidase- 人 A、 MAO-A) 等 位 基因 
和 5- 羟 色 胺 转运 体 (serotonin transporter.5-HTIT) 基 因 。 





BDNF 的 研究 发 现 主要 在 功能 性 Val66Met 多 态 型 与 双 相 

得 和 其 他 精神 障碍 的 发 病 风险 有 关 。 具有 环境 和 遗传 双 
的 患者 对 应 激 相 关 的 海马 改变 较为 敏感 。 应 激 所 臻 
9 脑 结构 改变 代表 了 部 分 机 制 .疾病 危险 和 结果 可 能 是 遗 
专 调节 的 。 但 是 ,迄今 为 止 不 清楚 心境 障碍 的 遗传 模式 是 
i 传 .还 是 隐 性 遗传 ”基因 定位 在 久 染 色 体 ,还 是 常 


显 性 遗 
染色 体 ? 目前 正在 寻找 与 遗传 相关 的 特殊 基因 组 区 域 。 
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(二 ) 神经 生物 学 因素 

1. 神经 递 质 根据 药物 治疗 提出 的 去 甲 肾 上 腺 素 
CNE) 、5- 产 色 胺 (5-HT) 神 经 递 质 亲 乱 仍 是 心境 障碍 发 病 
机 制 的 主要 假说 。 认 为 抑郁 障碍 主要 与 5-HT 和 NE 递 
质 缺 乏 有 关 , 躁 狂 发 作 与 NE 增多 有 关 。 抗 抑郁 药物 通过 
抑制 神经 递 质 的 再 吸收 ,增加 了 突 触 间隙 神经 递 质 的 浓 
度 , 从 而 改善 了 临床 症状 。 近 来 ,根据 多 巴 胺 (DA) 激 动 剂 
诱发 躁 狂 , 持 抗 剂 治疗 躁 狂 和 多 巴 胺 作用 药物 治疗 抑郁 ， 
有 研究 者 提出 心境 障碍 DA 神经 转运 功能 失调 假说 ,认为 
DA 参与 抑郁 和 躁 狂 ,尤其 是 躁 狂 发 作 。 其 他 与 心境 障碍 
相关 的 递 质 或 多 肽 包括 :7 氨基 丁 酸 (GABA) ,阿片 类 物 
质 , 生 长 激素 释放 因子 (somatostatin), 神 经 多 肽 
CNPY),BDNF ,神经 元 的 可 塑性 , 受 体 敏 感性 和 第 二 信使 
系统 (如 突 触 后 B 肾上腺 素 能 受 体 敏 感性 、 突 触 后 5-HT 

和 CAMP 活性 ) 。 
2. 神经 内 分 泌 ”早期 研究 发 现 抑郁 障碍 患者 有 肾 上 
腺 皮质 激素 的 异常 ,具体 表现 为 痛 上 腺 皮质 激素 或 其 代谢 
产物 的 血 浓 度 升 高 ,临床 上 大 约 30 中 一 70% 的 重度 患者 出 
现 地 塞 米 松 抑制 试验 (dexamethasone suppression test， 
DST) 阳 性 。 因 此 ,研究 者 认为 抑郁 障碍 患者 有 下 丘脑 - 垂 
体 -肾上腺 轴 (hypothalamic-pituitary-adrenal axis, HPA) 的 
功能 异常 。 近 期 发 现 患 者 的 促 皮 质 释放 激素 调节 异常 
(corticotropin-releasing hormone,CRH) 。 以 后 ,发现 大 约 
1/4 患者 有 甲状 腺 功能 异常 ,合并 小 剂量 甲状 腺 素 能 提高 
抗 抑郁 药物 疗效 。 抗 抑郁 药物 、. 锂 盐 .睡眠 剥夺 、 电 抽 摘 治 
疗 时 血清 T: 浓 度 下 降 , 给 予 促 甲状 腺 素 释 放 激 素 (TRH) 
可 诱发 正常 人 和 患者 感觉 良好 、 放 松 感 增加 , 故 认 为 抑郁 障 
但 患者 有 下 丘脑 -垂体 -甲状 腺 轴 (hypothalamic Pituitary- 
thyroid-axis， HPT) 功 能 异常 。 但 是 , DST 阳性 .TSH 反应 
迟钝 ,内 上 泉 皮 质 激素 水 平 的 改变 也 见于 其 他 精神 障碍 , 故 
非 抑郁 障碍 特异 。 另 外 ， 有 研究 发 现 患 者 的 生长 激素 















































(GE 分 泌 反 应 减弱 、 催 乳 素 (PRL) 激 发 反应 迟钝 ,老年 男 
性 抑郁 





恶劣 与 举 病 水平 下 降 有 关 , 峻 激素 、 孕 激素 与 
经 前 期 紧张 综合 征 \ 更 年 期 综合 征 相关 ,提出 了 下 丘脑 - 垂 
体 -性 腺 轴 (hypothalamic Pituitary-gonadal axis, HPG ) 
异常 。 

3. 神经 电 生 理 ”部 分 抑郁 障碍 患者 有 脑 诱发 电位 
和 认 知 电位 的 异常 ,如 潜伏 期 延长 .波幅 增 大 或 降低 等 。 
特别 是 唾 暇 脑 电 图 .抑郁 症 患 者 有 广泛 的 异 常 , 如 慢 波 
睡眠 缩短 ,快速 腿 动 睡眠 潜伏 期 缩短 . 频 度 增 加 及 时 相 
变化 等 。 
4. 脑 影像 学 心境 障 但 的 脑 影 像 学 研究 近 儿 人 年 发 展 
较 快 ,包括 脑 结构 影像 和 脑 功能 影像 黄 个 部 分 . 
(1) 脑 结构 影 像 :包括 计算 计 断 层 打 描 CT) 和 做 共振 

成 像 (MRD :比较 一 致 的 发 现 是 心境 障 但 的 脑 体积 与 健康 

灶 妥 泊 有 最 普 产 异 : 局 部 脑 区 不 是 包括 额 叶 、 前 扣 带 回 和 眶 

逢 站 皮质 ， 抑 分 诛 信 患者 前 御 时 .脑室 劳 .基底 节 、 丘 脑 部 
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位 密度 增强 ;杏仁 核 和 海马 体积 改变 。 

(2) 脑 功能 影像 :包括 功能 磁 共 振 成 像 CtMRID、 正 电 
子 发 射 计算 机 断层 显 像 (PET) 和 单 光 于 发 射 计算 机 断层 显 
像 (SPECT) 。 

1) fMRI:@O 抑 郁 障碍 的 表现 :{MRI 研究 发 现 额 叶 ` 扣 
带 回 异常 星 抑 邦 障碍 报告 最 多 的 两 个 脑 区 ,其 他 脑 区 有 边 
缘 - 旁 边缘 系统 ( 杏 仁 核 , 脑 岛 . 前 矣 叶 ) 和 皮质 下 区 (基底 
节 、 丘 脑 ) ,比较 一 致 的 发 现 是 左 侧 杏仁 核 ,海马 ,海马 旁 回 
激活 。 首 发 抑郁 障碍 静 息 态 fMRI 研究 显示 边缘 -皮质 网 
络 异 常 。 

















四 双 相 障碍 的 表现 :{MRI 研究 发 现 双 相 障碍 患者 
左前 额 叶 皮质 和 双 侧 杏仁 核 激活 降低 。 但 Go/No-go 工作 
fMRI 研 究 没有 发 现 双 相 开 型 有 背 侧 前 扣 带 回 皮质 
(dACC) 激 活 降低 。 认 知 功能 研究 发 现 ,记忆 工作 期 间 双 相 
障碍 患者 和 一 级 亲属 不 能 抑制 左前 岛 叶 的 激活 ,一 级 亲属 
也 不 能 抑制 眶 额 回 (OFC) 和 项 叶 皮 质 的 激活 。 双 相 障碍 患 
者 和 一 级 亲属 在 岛 叶 和 额 叶 皮质 显示 激活 改变 。 双 相 障 得 
患者 有 皮质 -皮质 下 环 路 (FSC) 功 能 异常 。 

2) PET: 研 究 发 现 抑郁 障碍 患者 前 额 叶 皮质 、 扣 带 回 、 
岛 叶 ` 丘 脑 和 海马 的 谷 氨 酸 促 代谢 受 体 5(metabotropic 
glutamate receptor 5, mGluR5) 水 平 低下 , 死 后 前 额 叶 
(Brodmann’s 区 10)mGluR5 蛋白 表达 水 平 也 低 ,提示 兴奋 
性 神经 传递 的 基础 或 代 偿 改变 在 抑郁 障碍 的 病理 生理 机 制 
中 扮演 作用 。 另 一 个 加 利 福 尼 亚 语词 学 习 测 验 (the Cali- 
fornia Verbal Learning Testb) 研 究 发 现 ,抑郁 障碍 患者 右 侧 
前 扣 带 回 、 左 侧 腹 外 侧 前 额 叶 、 双 侧 海马 和 左 眶 额 叶 皮质 激 
活 , 在 语义 组 织 时 患者 的 右前 扣 带 回 激活 更 高 ,而 策略 启动 
时 右 腹 外 侧 前 额 叶 激 活 更 高 。 

(三 ) 心理 社会 因素 ”几乎 所 有 的 心境 障碍 患者 在 首 
次 发 病 时 都 可 以 找到 明确 的 心理 社会 因素 ,如 不 愉快 事件 ， 
特别 是 非常 严重 的 生活 事件 、 接 旦 而 来 的 事件 或 持续 很 久 
的 事件 。 如 果 当 事 人 有 易 感 素质 , 则 更 容易 引起 抑郁 或 中 
狂 发 作 。 








【临床 表现 】 
心境 了 得 的 临床 表现 为 抑郁 发 作 、 躁 狂 发 作 和 混合 发 
作 三 种 形式 。 根 据 不 同 的 发 作 形式 分 为 以 下 几 个 亚 型 : 双 
相 障 但 , 单 相 障 得、 恶劣 心境 、 环 性 心境 障碍 及 其 他 心境 
障 但 。 
(一 ) 躁 狂 发 作 ” 躁 竹 发作 的 特点 是 发 病 较 急 , 主 要 核 
j 感 蜗 涨 , 伴 思维 敏捷 和 言语 动作 增多 。 有 些 串 
自动 增多 J 主 。 
涨 ” 表 现 为 自我 感觉 良好 ,精力 充沛 ,终日 
天 风 生 。 讲 话 声音 高 讽 , 自 党 能 力 强 ,做事 轻 
3 言明 乐观 ,不 计 后 果 , 非 常 自负 。 病 情 轻 者 ,言语 
动作 常 有 "感染 力 ” 即 把 自己 愉快 的 情绪 传 给 别人 , 劳 人 常 
人 不 认为 是 病态 。 部 分 患者 主要 表现 为 情绪 易 激 准 ,但 往往 
片刻 即 逝 .化 柜 为 笑 . 若 无 其 事 
































第 二 章 ”心境 障碍 (情感 性 障碍 ) 


5. 躯体 症状 ”抑郁 发 作 时 患者 常常 有 躯体 症状 。 睡 
困难 、 食 欲 下 降 、 体 重 下 降 。 睡 眠 困难 以 早 醒 为 特点 (至 
北平 时 少 睡 2 小 时 以 上 ) ,也 有 人 有 睡 困难 、 睡 眠 浅 . 甚 至 彻 
夜 不 眠 。 少 数 患者 表现 为 睡眠 过 多 、 食 欲 增加 、 体 重 增加 。 
通常 把 睡眠 食欲 和 体重 变化 认为 是 抑郁 发 作 的 生物 性 证 
状 。 便秘. 性 欲 减 退 、. 闭 经 .腰酸 背 痛 .肌肉 疼痛 、 头 痛 也 是 
ee 发 作 的 外 在 表现 . 患 少 讲 ”常见 症状 。 有 时 这 些 秽 体 症状 非常 突出 ,情绪 抑郁 的 症状 
ese 者 即 使 声音 踊 :反而 被 拖 盖 .多 见于 中 年 患者 。 其 他 伴随 的 症状 包括 强迫 
木 。 常 受 管内 于、 打 抱 不 平 。 禾 日 忙碌, 不知 疲 证 状 . 恐 惧 `. 人 格 解 体 等 
人 ot 加 、 性 欲 亢进 
而 吃饭 不 能 安心, 睡眠 朋 显 减少 , 却 精 力 充 沛 。 【诊断 与 鉴别 诊 
但 体重 下 降 ( 因 活 a rn 能 世 消 耗 过 多 所 致 ) 。 abe 岗 ,诊断 不 难 。 

4. 幻觉 和 妄想 躁 狂 发 作 严重 都 可 出 现 纪 1 :。。。 境 障碍 的 诊 5 准 、 病 程 标准 、 证 








3 六 罚 























sa 可 洲 nie 区 由 1 






































灶神 病 性 症状 。 通 常 , 幻 党 、 安 引 除 标准 作出 。 临 床上 常用 量 表 进 行 严 重 程度 评估 .以 辅助 
常 随 情感 症状 be 消失 而 消失 。 变 i 起 多 为 夸大 妄想 或 波 诊断 。 常 用 的 量 表 有 Hamilton 抑郁 量 (HAMD) 和 
妄想 。 Bech-Rafaelsen 踩 狂 量 表 (BRMIS) 。 












(二 ) 抑郁 发 作 “ 抑 郁 发 作 的 核心 症状 为 情绪 低 洲 . 伴 (一 ) 踩 狂 发 作 

思维 迟钝 和 言语 动作 减少 ,与 躁 狂 发 作 相反 。 发 病 一 般 较 1 以 心境 高 涨 为 主要 临床 相 ,可 以 从 高 兴 愉 快 到 欣喜 
级 慢 , 数 周至 数 月 不 等 。 心 理 社会 因素 pmo 若 狂 . 某 些 病例 仅 以 易 激荡 为 主 。 

抑 帮 发 作 开始 常 表现 失眠 食欲 缺乏 、 精 神 闭 谭 、 2. 伴 有 相应 的 思维 和 行为 的 明显 增加 ， ee 
下 降 等 ,以 后 情绪 低落 .悲观 失望 ,其 至 消极 自 入 下 症状 至 少 3 项 (如 果 以 易 激 若 为 主 ,需要 + 项 ;中 注意 
突出 。 不 集中 或 随 境 转移 ;四 言语 增多 ;@ 思 维 奔 i 








下 le 兴趣 缺乏 和 愉快 感 缺 乏 “ 是 抑郁 发 作 的 岗 包 ; 轩 自 我 评价 过 高 或 夸大 ;@ 精 力 充沛 \ 不 感 疲乏 、 























核心 症状 。 情 绪 低 洲 具 有 尽 重 夜 轻 的 特点 。 情 绪 低 洗 的 程 ”活动 增多 、 难 以 安静 或 不 断 改变 活动 计划 和 活动 ;@ 和 鲁莽 行 
度 可 经 重 不 一 ,从 心情 不 佳 到 悲观 绝望 。 患者 对 往日 的 爱 。 为:@ 睡 眠 需要 减少 ;@ 性 欲 亢 进 。 
好 和 活动 缺乏 兴趣 和 愉快 感 ,回避 交往 、 隔 离 自己 。 患 者 的 3, 病程 持续 1 周 或 以 上 ,如 有 情感 性 障碍 家 族 史 则 有 
表情 常 具 特征 性 的 表现 , 即 双 居 紧 锁 , 愁 容 满面 ,低头 前 倾 。 ” 助 于 诊断 。 
效 日 沉默 少 言 . 唉 声 叹气 。 多 数 患 者 伴 有 焦虑 或 易 激 营 , 表 4. 排除 驱 体 疾病 、 精 神 活性 物质 其 他 功能 性 精神 障 
现 为 担 优 .烦躁 ,坐立不安 、 胸 问 、 心 怪 等 。 碍 所 致 的 因素 。 

2. 思维 迟缓 表现 ”患者 自觉 脑子 迟钝 .联想 困难 ,党 如 果 发 作 不 严重 ,没有 明显 影响 患者 的 社会 和 职业 功 
伴 有 记忆 力 减 退 、 注 意 力 不 能 集中 。 患 者 称 * 记 不 住 东 西 、 ”能 ,不 需要 住院 治疗 ,没有 精神 病 性 症状 ,病程 不 足 1 周 但 


脑子 变 物 ”。 翡 观 思维 表现 为 患者 对 过 去 .现在 和 未 米 采取 ”三 4 天 者 称 为 轻 躁 狂 发 作 。 反 之 ,为 躁 狂 发 作 。 
悲观 .消极 的 态度 ,回忆 过 去 ,把 一 些 不 值 一 提 的 小 事 硅 大、 (二 ) 双 相 障碍 
认为 是 不 可 原谅 的 3 上 碟 当 前 ,自觉 记忆 力 差 、 注 意 力 1. 目前 为 躁 狂 发 作 、 轻 躁 狂 发 作 、 混 合 发 作 、 抑 郁 

























不 集中 ,能 力 降低 有 今 不 如 昔 感 ,悲观 消极 , 缺 发 作 。 
乏 自信 ;思考 未 来 ,感到 前 途 渺茫 .自己 是 家 人 的 皖 约 , 生 不 2. 以 前 有 过 至 少 一 次 躁 狂 发 作 或 混合 发 作 。 
如 死 , 严 重 者 出 现 自杀 行为 。 患 者 常 有 自 责 自 罪 的 观念 , 度 3. 症状 引起 明显 的 痛苦 或 社会 .职业 功能 受 损 。 
日 如 年 感 。 4. 排除 其 他 精神 障碍 所 致 的 类 躁 狂 或 抑郁 发 作 。 
3. 言语 动作 减少 “是 情绪 低落 的 外 在 表现 。 趾 者 表 如 果 患 者 有 一 次 或 多 次 发 作 , 本 次 为 轻 躁 狂 发 作 , 以 前 
言 ` 被 动 ， ee 常 的 工作 学习 和 家 务 ， 动作 ”没有 躁 狂 或 混合 改作, 排除 其 他 精神 障 但 , 则 为 双 相 卫 覃 
活动 减少 。 严 重 者 卧床 不 起 .不 吃 不 喝 、 懒 于 梳洗 , 生 发作、 
;要 别人 催促 或 照顾 ,或 者 处 于 木 俊 状 态 。 (三 ) 抑郁 障碍 
4. 幻觉 与 妄想 ” 抑 合 发 作 严 重 者 可 伴 有 幻觉 .安息 。 1. 以 心境 低落 为 主要 临床 相 . 可 以 从 闷 疝 不 乐 到 悲痛 
安息 多 为 非 芭 安 想 , 疑 病 安 想 ,虚无 安息 、 贫 穷 安 想 ,也 可 出 欲 绝 ,甚至 本 从 。 


现 被 据 韦 安 龟 ， 约 觉 、 安 想 的 内 容 常 2. 伴 有 相应 的 叫 维 和 行为 的 明显 减少 .其 体 表现 为 以 
她 /他 的 " 非 晤 ”提示 要 对 她 ,他 进行 “惩罚 ”内 下 证 状 鞋 少 上 项 : 卫 兴 趣 形 失 、 无 伦 快 感 :加 精力 明显 减退 


多 " 等 ， 或 疲 往 感 ; 加 精神 运动 性 迟钝 或 激越 :中 自 我 评价 过 低 、 自 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


责 或 内 交感 ;@ 联 想 困难 或 自觉 思考 能 力 下 降 ;@ 反 复出 现 
想 死 的 念头 或 自杀 、 自 伤 行为 ;@ 睡 眠 障碍 如 失眠 、 早 醒 ,或 
延 眼 过 多 ; @ 食 欲 不振 或 体重 下 降 ;@ 性 欲 碱 退 。 

3. 病程 至 少 已 持续 2 周 以 上 ,如 有 情感 性 障碍 家 族 史 
则 有 助 于 诊断 。 

4. 症状 引起 明显 的 痛苦 或 社会 .职业 功能 受 损 。 

5. 排除 以 下 病征 :@ 身 体 疾病 如 甲状 腺 功能 减退 等 所 
致 抑郁 综合 征 ;@ 药 物 或 其 他 活性 物质 所 致 抑郁 综合 征 ; 
@@ 精 神 分 裂 症 因 幻 党 妄想 所 致 抑郁 状态 ;@ 其 他 精神 障碍 
以 及 亲人 死亡 、 表 失 等 悲伤 反应 。 

(四 ) 环 性 心境 障碍 

1. 反复 出 现 心境 高 涨 或 低落 。 

2. 这 种 心境 低落 或 高 涨 达 不 到 ( 轻 ) 躁 狂 或 抑郁 发 作 
标准 。 

3. 病程 至 少 2 年 。 

4. 2 年 中 正常 间隙 期 不 超过 
或 社会 .职业 功能 受 损 

5, 排除 以 下 病征 : 抠 体 疾病 引起 的 情绪 改变 ;@ 精 
神 活性 物质 或 药物 引起 的 情绪 改变 ; @ 排 除 精神 分 裂 症 及 
其 他 精神 病 性 障碍 引起 的 情绪 症状 ;@ 排 除 抑郁 发 作 、 躁 狂 
发 作 和 混合 发 作 。 

(五 ) 恶劣 心境 

1. 持续 存在 心境 低落 。 

2. 心境 低落 达 不 到 抑郁 症 标准 。 

3. 有 下 列 两 项 症状 :@@ 食 和 欲 减退 或 过 度 进食 ;@ 失 眠 
时 唱 或 睡 距 过 多 ;@@ 活 力 降低 或 易 疲劳 ;四 自我 评价 降低 ， @ 注 
意 力 集中 困难 或 作 决 定 困难 ;@ 没 有 希望 感 。 

4. 病程 至 少 2 年 。 

5. 2 年 中 正常 间隙 期 不 超过 2 个 月 。 

6. 症状 引 起 痛苦 或 社会 .职业 功能 受 损 。 

7 排除 以 下 病征 :@ 躯 体 疾 病 引起 的 情绪 改变 ;四 排 
除 精 神 活性 物质 引起 的 情绪 改变 ;@ 排 除 精神 分 裂 症 及 其 
他 精神 病 性 障碍 引起 的 情绪 症状 ;@ 排 除 抑郁 发 作 、 躁 狂 改 
作 、 轻 躁 狂 发 作 、 混 合 发 作 、 环 性 心境 障 得。 


〖 治疗】 

(一 ) 双 相 障碍 的 治疗 提倡 采取 综合 治疗 .长 期 治 
疗 , 心 境 稳定 剂 为 基础 ， 患者 和 家 属 共 同 参与 的 原则 。 综 合 
全 和 种 芍 肌 物理 治疗 ,心理 治疗 .长 期 治疗 包括 ; 
急性 治疗 期 . 矶 固 治疗 期 和 维持 治疗 期 。 急性 期 多 数 患者 
院 治 疗 。 研 究 发 现 ,大 约 20% 一 30 儿 的 躁 狂 症 患 者 
期 残留 情绪 不 稳 、 社 交 或 职业 功能 不 良 , 成 为 















































2 个 月 。 症 状 引起 痛苦 ， 
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在 发 作 | 
慢性 。 

约 物 治疗 原则 为 根据 循 证 医学 依据 选用 安全 有 效 的 药 

物 , 以 心境 稳定 剂 为 基础 ,进行 联合 治疗 (两 种 心境 稳定 剂 

侣 ,心境 稳定 剂 与 抗 精神 病 药 物 或 茶 二 氮 章 类 联合 ,心境 
: 剂 与 抗 抑郁 药物 联合 ) ,定期 监测 血 药 浓度 允 














相互 作用 的 不 良 影响 。 躁 狂 发 作 或 混合 发 作 急 性 治疗 期 应 
考虑 心境 稳定 剂 联合 抗 精神 病 药 物 或 葵 二 氮 草 类 。 混 合 性 
发 作 优先 考虑 丙 友 酸 钠 。 抗 精神 病 药 物 优先 考虑 不 典型 抗 
神 病 药物 。 
药物 治疗 ”目前 公认 的 心境 稳定 剂 有 :碳酸 锂 ` 丙 
戊 酸 钠 、 卡 马 西平 。 新 一 代 抗 抽 摘 药 如 拉 莫 三 嗪 ,加 巴 喷 
丁 ,不 典型 抗 精神 病 药 物 如 氧 氮 平 ` 奥 氮 平 \ 利 培 酮 , 唑 硫 
平 . 阿 立 哌 唑 、 齐 拉 西 酮 ,也 有 一 定 的 心境 稳定 作用 ,成 为 候 
选 的 心境 稳定 剂 。 

躁 狂 发 作 急性 治疗 期 可 合并 抗 精神 病 药 , 目 前 常用 不 
典型 抗 精神 病 药 ,也 可 使 用 传统 抗 精神 病 药 物 如 氮 哌 喧 醇 。 
维持 治疗 时 可 不 用 抗 精神 病 药物 。 如 药物 治疗 效果 不 好 ， 
需要 快速 控制 病情 可 以 加 用 或 换 用 电 抽 搞 治疗 (ECT)。 

有 关 双 相 障 碍 抑郁 发 作 中 抗 抑郁 药物 的 使 用 目前 没有 
定论 ,有 三 种 观点 :应 该 使 用 ,坚决 不 用 ,有 条 件 慎 用 。 不 用 
和 慎 用 的 观点 主要 是 抗 抑郁 药物 可 出 现 转 躁 。 目 前 的 研究 
发 现 , 抗 抑郁 药物 转 躁 主 要 发 生 在 TCA 类 30% 以 上 ,5- 关 
色 胺 再 摄取 抑制 剂 (SSRIs) 类 很 低 ,5% 一 15%。 心 境 稳 定 
剂 与 抗 抑 郁 药 物 (SSRIs) 联 合 使 用 ,并 没有 增加 转 躁 率 。 

2. 电 抽 接 治 疗 (ECT) ”适用 于 急性 严重 躁 狂 发 作 , 药 
物 治疗 仍 不 能 控制 的 兴奋 躁动 ， 患者 不 能 耐 受 药物 不 良 反 
应 ,不 能 使 用 药物 而 必须 控制 兴奋 躁动 时 。 电 抽 搞 治疗 对 
重症 、 人 ee 通 







































































ey ee 安静 
的 环境 可 减少 躁 狂 患者 的 兴奋 性 。 躁 狂 发 作 缓解 期 心理 治 
疗 有 效 , 可 以 促使 患者 的 自 知 力 恢复 ,增加 服药 依从 性 , 配 
合 维持 治疗 ,预防 复发 。 

(二 ) 抑郁 障碍 的 治疗 ”精神 科 处 理 包括 10 个 方面 : 
@ 同 患者 建立 和 维持 治疗 联盟 ;@ 完 成 精神 科 评估 ;@ 患 者 
安全 性 评估 ;@ 建 立 合适 的 治疗 安排 ;@ 评 估 患 者 的 功能 损 
害 和 生活 质量 ;@ 与 其 他 医生 协调 患者 的 处 理 ;中 监测 患者 
的 精神 状态 ;@ 评 估 / 测 量 工具 的 选择 ;@ 增 加 患者 治疗 的 
依从 性 ;@ 对 患者 和 家 属 提 供 MDD 相关 知识 的 教育 。 

选择 门诊 治疗 ,还 是 住院 治疗 ,取决 于 患者 有 无 自杀 念 
头 和 行为 \ 有 无 精神 病 性 症状 .生活 和 工作 功能 是 否 严重 受 
损 、 对 疾病 的 认识 能 力 、 心 理 社会 应 激 源 的 严重 水 平 . 家 庭 
和 和 社会 支持 系统 是 否 完 好 ,应 告知 患者 和 家 属 本 病 容易 复 
发 ,需要 作 好 长 期 服药 的 准备 .患者 和 家 属 学 会 提示 抑郁 发 
作 的 症状 如 早 醒 、 精 力 缺乏 .食欲 和 1 性 欲 缺 乏 .情绪 尽 夜 变 
化 等 。 

抑郁 障碍 的 治疗 包括 急性 期 巩固 期 和 维持 期 三 个 期 。 

1. 急性 期 治疗 持续 时 间 至 少 6 一 12 周 。 治 疗 目的 
是 症状 缓解 ,功能 恢复 到 本 次 发 病 前 水 平 。 治 疗 包括 药物 
治疗 ,物理 治疗 、 心 理 社会 治疗 或 联合 治疗 。 选 择 何 种 治疗 
方案 取决 于 抑郁 发 作 的 严重 程度 .伴随 的 其 他 疾病 或 障碍 、 
心理 社会 应 激 源 .过 去 的 治疗 反应 和 患者 的 选择 。 

















第 二 章 ”心境 障碍 (情感 性 障碍 ) 


(1) 药物 治疗 :倡导 全 程 治疗 , 足 生 .足疗 程 原 则 。 世 受 不 良 反应 的 前 提 下 增加 药物 剂量 。 其 次 , 换 用 同一 类 不 
物 选 择 应 该 个 体 化 。 抗 抑郁 药物 大 致 分 为 五 类 :DD 三 环 关 同 种 、 或 者 不 同类 的 抗 抑郁 药物 ,如 一 种 SSRIs 换 用 另 一 种 
抗 抑郁 药物 (简称 TCAs) ;加 选择 性 5- 羟 色 胺 再 摄取 抑制 SSRIs; 或 者 SSRIs 无 效 , 换 用 SNRIs。 第 三 .可 联合 用 非 
剂 (SSRIs); @ 5- 羟 色 腰 去 甲 籽 上 腺 过 再 摄取 抑制 剂 。” MAOI 的 其 他 抗 抑郁 药物 增 效 剂 ,或 非 抗 抑郁 药物 如 碳酸 
CSNRIS) ;@ 单 胺 氢化 酶 抑制 剂 (MAOIs);@ 其 他 ; 抗 抑郁 。” 锂 甲状腺 素 或 第 二 代 抗 精神 病 药物 。 第 四 .联合 使 用 循 证 


































































药物 ,如 安 非 他 酮 、 米 氮 平 、 he ede 阿 戈 ”依据 少 的 增 效 剂 ,如 抗 惊 厥 药物 .or-3 脂肪 酸 等 。 如 果 焦 虑 
美 拉 汀 等 。 对 于 大 多 数 患 者 来 讲 , 抗 抑 俘 药物 总 在 ”和 失眠 严重 ,可 合用 抗 焦虑 药物 和 镇 天 催眠 药物 ;如 丁 螺 环 





不 同 种 类 和 同一 类 不 同 药物 之 间 是 差不多 的 . ps 酮 、 葵 二 氮 草 类 .GABA 激动 剂 唑 吡 坦 等 。 对 药物 没有 合 
在 50%~~75% 之 间 。 但 是 , 抗 抑 郁 药物 在 性 功能 镇 葛 和 适 反应 的 患者 ,ECT 仍 是 最 有 效 的 治疗 方法 .应 该 及 时 考 
体重 增加 等 不 良 反 应 确 有 不 同 。 因 此 .在 急性 期 治疗 选择 虑 。 其 他 方法 有 选用 非 选 择 性 MAOI 药物 .TMS 等 。 
抑郁 药物 ,具体 选用 何 种 药物 应 结合 患者 的 病情 药物 的 2. 巩固 期 ”应 该 仔细 检测 患者 可 能 反复 的 症状 .系统 
美国 APA ei 评估 症状. 药物 不 良 反应 .治疗 依从 性 和 社会 功能 状态 是 非 
以 前 的 治疗 反应 、 ” 常 重要 的 ,也 是 容易 做 到 的 。 为 了 降低 病情 反复 的 危险 .多 
leg tt eta Oe 潜在 ”性 期 抗 抑郁 药物 治疗 成 功 的 ,应 该 继续 药物 治疗 4 一 9 个 
的 药物 相互 作用 ,半衰期 ,伴随 的 身 体 疾病 和 其 他 精神 障碍 。 “月 。 通 常 ,急性 期 的 治疗 剂量 就 是 巩固 期 的 药物 治疗 剂量 。 
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基于 这 些 条 件 , 对 大 多 数 抑郁 障碍 患者 SSRIs、SNRIs、 米 复 。 ”为 了 预防 反复 .巩固 期 治疗 可 以 联合 心理 治疗 ,常用 循 证 依 

平和 安 非 他 酮 (amfebutamone) 是 最 合适 的 抗 抽 郁 药物 。 具 据 最 佳 的 CBT 方法。 急性 期 ECT 治疗 有 效 的 .巩固 期 应 

体 药物 剂量 参见 “本 篇 第 九 章 药 物 治疗 相关 内 容 ”。 接受 药物 治疗 。 如 果 药 物 和 心理 治疗 维持 无 效 . 仍 可 使 
《2) 物理 治疗 :目前 临床 上 应 用 的 物理 治疗 主要 是 电 ECT 巩固 。 

抽 摘 治疗 (ECT) 和 跨 颅 磁 刺激 CTMS) 两 种 。ECT 的 治疗 3. 维持 期 “高达 15% 的 患者 因 自杀 死亡 ,大 约 50 兴 一 

效果 有 效率 达到 70 吧 一 90 吧 ,高 于 抗 抑 帮 药物 的 有 效率 。 ”60 闻 的 单 次 抑郁 发 作 的 患者 会 发 生 第 二 次 抑 邦 发 作 。 根 据 


ECT 疗效 肯定 、 见 效 快 ,对 于 严重 抑郁 伴 有 精神 病 性 症 中 华 医 学 会 2006 年 编制 的 (抑郁 障碍 防治 指南 》, 为 了 降低 
紧张 症状 、 自 杀 危 险 、 拒 食 的 患者 ,ECT 可 作为 一 抑郁 复发 ,对 于 有 过 二 次 抑郁 发 作 的 患者 ,应 原 剂量 维持 治 
择 。ECT 也 适用 于 心理 社会 治疗 或 药物 治疗 无 效 ， 明 委 世 疗 3 一 5 年 。 有 过 三 次 (包括 三 次 ) 以 上 抑郁 发 作 , 或 者 慢性 





能 损害 ,需要 快速 见效 的 、 以 前 ECT 治疗 效果 好 的 和 选择 ”抑郁 障碍 的 患者 在 完成 巩固 期 治疗 后 应 长 期 维持 治疗 
ECT 治疗 的 患者 。 由 于 传统 ECT 有 肢体 抽动 造成 妨 惧 心 抑郁 障碍 的 药物 治疗 应 告知 患者 不 能 突然 停 药 ,以 免 
理 和 疲劳 感 ,经 过 改进 ,采用 麻醉、 肌肉 放松 进行 的 电 刺 激 。” 停 药 症状 。 逐 渐 缓慢 减 量 可 以 避免 停 药 综合 征 。 即 使 患者 
治疗 ,消除 了 肢体 抽动 , 称 为 无 抽 搞 电 抽 摘 治疗 (MECT)， 齐 药 ， ve 停 药 后 的 最 初 2 个 月 是 复发 的 高 
目前 已 在 临床 上 普遍 使 用 。 风险 期 。 应 告知 患者 停 药 有 抑郁 复发 风险 ,一 旦 发 现 复发 
TMS 治疗 在 美国 2008 年 通过 FDA 批 准 , 用 于 抑郁 发 tee 疗 ,恢复 急性 期 治疗 的 药物 和 疗程 。 
FE 经 过 至 少 一 种 抗 抑郁 药物 治疗 无 效 的 患者 。 影响 抑郁 障碍 治疗 的 临床 因素 包括 :自杀 观念 和 行 


(3) 心理 治疗 :原则 上 所 有 抑郁 障碍 除了 药物 治疗 外 ， 为 ;四 抑郁 相关 的 认 知 功能 失调 ;@ 抑 郁 的 亚 型 ;四 共存 的 
都 应 合并 心理 治疗 。 但 是 ,处 于 抑郁 发 作 期 ,尤其 是 中 度 或 ”其 他 精神 障碍 ;@ 心 理 社会 因素 ;@ 人 口 学 差异 ;中 伴随 的 
重度 发 作 时 ,心理 治疗 常常 因 见 效 慢 而 效果 不 佳 。 心 理 治 。 讽 体 疾病 ,常见 的 包括 高 血压 、 心 脏 病 、 脑 信 中 、 帕 金森 病 、 
疗 适用 于 轻 度 抑郁 发 作 ,或 抑郁 发 作 的 恢复 期 ,维持 治疗 期 冯 痛 、 肥 胖 、 糖 尿 病 疼痛 综合 征 .HIV 和 两 型 肝炎 等 。 








和 预防 治疗 期 。 研 究 显示 认 知 行为 治疗 (CBT)、 人 际 心理 (三 ) 持续 性 心境 障碍 的 治 
治疗 和 行为 治疗 对 MDD 有 和 急性 治疗 效果 。 其 他 使 用 的 心 1. 环 性 心境 障碍 ”主要 使 用 心境 稳定 剂 治疗 .可 以 合 





理 治疗 方法 有 心理 动力 学 治疗 .问题 解决 治疗 ,婚姻 和 家 庭 用 小 剂量 抗 抑郁 药物 。 常 用 SSRIs 类 抗 抑郁 药物 。 同 时 、 
治疗 ,集体 心理 治疗 。 心 理 治疗 的 效果 与 治疗 师 的 技术 和 ”辅助 心理 治疗 ,主要 是 人 际 交 流 和 适应 的 训练 。 





训练 密切 相关 。 患 者 的 抑郁 症状 性 质 、 病 期 ,对 心理 治疗 的 2. 恶劣 心境 “心理 治疗 是 治疗 恶劣 心境 的 主要 方法 
信念 和 态度 ,童年 生活 经 历 也 会 影响 心理 治疗 效果 。 心 理 。 之 一 .集体 忆 理 治疗 . 认 知 行为 治疗 、 人 际 关系 改善 都 是 常 
治疗 对 有 明显 心理 社会 因素 影响 的 患者 尤其 适用 。 用 的 有 效 的 方法 。 抗 抑郁 药物 也 可 获得 显著 的 疗效 .是 见 


(4) 治疗 无 反应 的 策略 :对 于 治疗 最 初 4~8 周 抑郁 症 效 快 。 
状 没有 显著 改善 的 患者 ， 人 视 诊断 ,评估 药物 不 良 
反应 .并 发 症 和 心理 社会 因素 ,调整 治疗 计划 ,治疗 联盟 和 参考 文献 
依从 性 ,心理 治疗 的 频率 和 方案 是 否 适 合 患者 , 药 效 动力 学 1. Phillips MR. Zhang T, Shi Q. et al Prevalence, treatment 
利 药 代 动 力学 的 问题 。 调 整 药 物 治疗 的 步 轰 是 :首先 在 硬 and associated disability of menial disorders in four provinees in 
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China during 2001~2005. Lancet,2009,373 (9680) :2041-2053. 

2. Kessler RC,Berglund P,Demler O,et al. The epidemiology 
of major depressive disorder results from the National Comorbidity 
Survey Replication (NCS-R). JAMA ,2003,289 (23) :3095-3105. 

3. Kessler RC, Berglund P, Demler O, cet al. Lifetime 
prevalence and age-of-onset distributions of DSM-IV disorders in 
the National 
Psychiatry,2005,62 (6) :593-602. 


Comorbidity Survey Replication. Arch Gen 


精神 分 裂 症 (schizophrenia) 是 一 种 慢性 、 严 重 性 、 致 残 

性 脑病 。 它 以 感知 觉 \ 思 维 、 情 感 ,行为 等 多 方面 障碍 ,以 及 

精神 活动 的 不 协调 为 特征 ,常见 表现 为 幻 听 , 偏 执 、 奇 特 的 

妄想 或 语言 和 思维 紊乱 ,伴随 明 显 的 社会 或 职业 功能 障碍 ， 
通常 典型 症状 出 现在 成 年 早期 。 























【流行 病 学 】 
世界 卫生 组 织 全 球 10 个 中 心 的 协作 研究 结果 显示 , 精 


神 分 裂 证 的 终身 患 病 率 大 概 为 3. 8%,~8. 4%,。 国 内 资料 
显示 约 为 0.5 听 一 1 听 。 精神 病 专 科 医 院 中 ,精神 分 绚 症 占 
门诊 患者 的 60% 以 上 , 约 占 住院 患者 的 2/3。 

精神 分 裂 症 的 发 病 高 峰 年 龄 段 集中 在 成 年 早期 (20 一 
39 岁 ) ;男女 间 略 有 差别 ,男性 患者 多 首发 于 20 一 28 岁 , 女 
性 患者 多 首发 于 26~32 岁 。 男女 患 病 率 相 j 病 率 
高 于 农村 ,无 论 城乡 ,精神 分 裂 症 的 患 病 
平 呈 负 相关 。 此 外 ,精神 分 裂 症 患者 遭受 意外 伤 害 概率 
于 常人 ,平均 寿命 缩短 约 20%。 













也 
[a 


〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

精神 分 裂 症 被 认为 是 一 种 多 因素 的 疾病 .尽管 日 前 对 
其 病因 的 认识 尚 不 明确 :但 个 体 易 感 素质 和 外 部 环境 因素 
对 疾病 发 生发 展 的 作用 已 成 共识 。 

(一 ) 遗传 因素 “精神 分 裂 症 与 遗传 有 密切 关系 。 家 
系 调 得 发 现 ,本 病 患 者 的 家 族 中 患 同 病 者 为 一 般 人 群 的 数 
倍 ( 上海 调 查 为 6.2 伴 ), 量 血缘 越 近 , 患 病 率 越 高 ;遗传 因 
泰 的 影响 较 环 境 及 其 他 内 素 大 - 妆 色 体 和 基因 异常 较 集 中 


在 第 5.6.11.13.21.22 和 8 号 染色 体 的 长 辟 及 第 19 号 染 
































4. Byers AL, Yaffe K,Covinsky KE,et al, High occurrence of 
mood and anxiety disorders among older adults: the National Co- 
morbidity Survey Replication. Arch Gen Psychiatry, 2010,67 (5): 
489-496. 

5. Kessler RC,BirnbaumHG,Shahly V,et al. Age differences 
in the prevalence and comorbidity of DSM-IV major depressive epi- 
sodes: Results from the WHO World Mental Health Survey Initia- 
tive. Depress &. Anxiety,2010,27 (4):351-364. 
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色 体 的 短 辟 和 X 染 色 体 ;近年 来 分 子 遗 传 学 研究 发 现 精神 
分 裂 症 可 能 与 多 巴 胺 系统 (TH 基因 、MAO 基因 、COMT 
基因 ,DB 日 基 因 、DAT1 基因 、D1 受 体 基因 及 D2 受 体 基 
因 等 )、5-HT 系统 (5-HT1A 受 体 基 因 、5-HT2a 受 体 基 因 、 
5-HT2c 受 体 基因 及 5-HT7 受 体 基 因 等 ), 以 及 免疫 系统 等 
相关 基因 有 关 。 

(二 ) 神经 病理 学 及 脑 形态 学 变化 ”资料 显示 ,精神 分 
裂 症 神经 系统 发 育 缺陷 和 孕期 , 围 生 期 产科 并 发 证 以 及 婴 
幼儿 期 的 高 热 ,惊厥 ,严重 躯体 疾病 有 一 定 关系 , 可 能 增加 
该 病 的 易 感性 。 结 构 性 影像 学 研究 发 现 ,与 对 照 组 相 比 , 精 
神 分 裂 症 组 有 脑 皮 质 体积 减 小 .脑室 扩大 (第 三 脑室 及 侧 脑 
室 )、 脑 沟 加 宽 , 矣 叶 内 侧 结构 及 额 叶 体积 缩小 等 。 

位 共振 波谱 (MRS) 研 究 揭 示 内 侧 矣 叶 结 构 中 ,反映 神 
经 元 体积 和 (或 ) 生 存 能 力 的 代谢 产物 N- 乙 酰 天 门 冬 儿 酸 
降低 。 也 有 些 研究 结果 反映 出 矣 叶 细 胞 膜 磷脂 合成 减少 、 
分 解 增加 。 在 前 人 额 叶 皮质 ,部 分 研究 观察 到 初 发 未 用 药 和 
慢性 患者 均 有 颌 叶 烟 酰胺 (NAA) 浓 度 下 降 ; 有 报道 前 额 叶 
烟 酰 胺 / 肌 酸 比 和 阴性 症状 严重 程度 呈 负 相关 。 

(三 ) 神经 电 生理 学 改变 “高 密度 EEG/ERP 图 形 具有 
很 好 的 空间 解析 能 力 ,能 够 评估 ERP 成 分 的 地 形 学 上 的 蜡 
种。 如 Hirayasu 等 用 64 道 合成 证 实 , 慢 性 精神 分 列 症 患者 

了 左 偏 性 降低 。 低 分 辨 率 电 磁 断 层 摄影 
















听觉 MMN 的 波幅 
(JORETA ) 能 用 于 在 二 维 头 皮 EEG 描记 获得 的 EEG/ MEG 
三 进行 大 体 三维 定位 。 有 人 用 LORETA 发 现 精神 分 裂 症 患 
者 扣 带 回 前 部 皮质 的 听觉 Ni 电流 密度 降低 。 

(四 ) 神经 生化 方面 的 异常 ”目前 主要 有 以 下 几 个 
假说 : 














1. 多巴胺 (DA) 假 说 ”根据 对 腺 苷 酸 环 化 蘑 活 力 不 同 
影响 的 受 体 识 别 特性 .多 巴 胺 受 体 可 分 为 D, 和 D: 家 族 ,其 
中 Di 家 族 包 括 D, 和 DD; 两 种 亚 型 .可 激活 腊 苷 琶 环 化 酶 .D; 
家 族 包 括 D; .D; 和 D; 三 种 亚 型 .对 腺 霸 酸 环 化 蓄 有 抑制 作 
用 ,还 与 细胞 内 其 他 第 二 信使 系统 相关 联 。D: 受 体 主要 分 
布 在 皮质 和 基底 节 ,D: 受 体 在 纹 状 体 最 多 ,D: 和 D; 受 体 在 
边缘 系统 较 多 ,Di; 受 体 局 限于 丘脑 .海马 和 下 丘脑 。 修 正 
的 DA 假说 认为 :精神 分 型 症 患 者 同时 存在 DA 功能 亢进 
及 DA 功能 低下 .其 中 .中 脑 - 边 缘 系 统 的 DA 系统 功能 亢 
进 与 精神 分 裂 症 的 阳性 症状 有 关 : 中 脑 -皮质 的 DA 系统 功 
能 低下 与 精神 分 型 证 的 阴性 症状 及 认 知 缺陷 症状 : D; 
受 体 可 能 与 明 性 症状 有 关 , 共 至 研究 利用 D, 受 体 激 动 剂 来 
治疗 阴性 症状 。 去 甲 性 上 腺 素 及 5- 状 色 腕 , 均 参 与 本 病 的 
发 生 。D; 和 D, 均 与 治疗 效应 有 关 。 此 外 ,也 有 人 认为 中 间 
皮质 -前 额 区 的 DA 系统 功能 低下 与 认 知 缺陷 症状 有 关 。 

2. 5- 羟 色 胺 (5-HT) 假 说 ”近年 来 应 用 的 非典 型 抗 精 
神 病 药物 ,如 利 培 融 及 奥 氮 平等 ,对 D; 受 体 及 5-HT., 受 体 
均 有 持 抗 作用 。: j 感 .行为 控制 及 调节 
DA 释放 有 关 。 只 :典型 抗 精神 病 药 物 
对 阴性 和 阴性 症状 都 有 效 , 可 能 就 是 由 于 它们 对 5-HT 有 
相对 高 的 亲和力 ,而 5-HT 神经 元 传递 也 可 调节 DA 的 激 





































动 和 释放 。 然 而 ,该 类 药物 对 5-HTs, 受 体 的 持 抗 作用 被 认 
为 主要 与 改善 阴性 症状 、. 认 知 缺 陷 症 状 及 较 少 引 起 锥 体外 





系 症状 有 关 ,5-HT 系统 的 异常 对 精神 分 袭 症 的 发 病 是 否 
具有 病因 学 意义 尚 待 探讨 。 

3. 谷 氨 酸 假 说 ”研究 提示 . 谷 氨 酸 受 体 持 抗 剂 茶 环 利 
定 (PCP) 可 引起 幻觉 .妄想 . 亦 可 引起 阴性 症状 ,推测 N- 甲 
基 -D- 天 门 冬 氨 酸 (NMDA) 受 体 功能 障碍 在 精神 分 裂 症 的 
病理 生理 中 起 重要 作用 。Carlsson(1990) 提 出 精神 分 裂 症 
是 由 于 皮质 下 DA 系统 和 谷 氨 酸 系 统 的 不 平衡 所 致 。 动 物 
模型 及 精神 药理 研究 显示 精神 分 裂 症 的 发 生 与 发 展 过 程 中 
存在 脑 内 谷 氨 酸 与 y 氮 基 丁 酸 等 递 质 的 功能 闪 乱 以 及 丘 
脑 背 内 侧 核 与 前 额 叶 皮质 等 脑 区 结构 和 功能 的 影像 学 异 
常 ;其 次 ,非典 型 抗 精神 病 药物 氨氮 平 或 奥 氮 平等 具有 防止 
谷 氨 酸 NMDA 受 体 功 能 减退 所 致 神经 元 晓 变 的 良好 效 
能 , 且 临 床 应 用 证 明 它 们 不 仅 可 以 治疗 精神 分 裂 症 的 阳性 
症状 ,而 且 能 缓解 阴性 症状 和 改善 认 知 功 能 。 

(五 ) 心理 社会 因素 ”社会 因素 被 认为 是 基本 的 病因 ， 
即 社会 因素 所 致 的 巨大 压力 使 具有 易 感 素质 的 人 容易 发 
病 。 一 种 认为 贫困 阶层 精神 压力 较 大 ,因此 容易 发 病 , 是 所 
谓 “ 温 床 ” 假 说 ; 另 一 种 则 认为 有 病 影 响 社会 和 职业 功能 , 因 
而 沦 于 贫困 ,是 所 谓 “ 漂 移 " 假 说 。 这 两 种 解释 一 个 倾向 于 
病因 ,一 个 倾向 于 后 果 。 有 关 人 研究 显示 ,移民 中 精神 疾病 包 
括 精神 分 询 症 发 病 率 较 高 。 








【临床 表现 了 


典型 临床 表现 包括 以 下 几 个 方面 : 


第 三 章 ”精神 分 裂 症 


(一 ) 思维 障碍 ”精神 分 裂 症 的 众多 症状 中 ,思维 障碍 
是 最 主要 、 最 本 质 的 症状 。 患 者 常 有 各 种 思维 联想 障碍 、 思 
维 内 容 障 碍 及 思维 属性 障碍 。 

1. 思维 联想 障碍 ”患者 在 意识 清晰 的 情况 下 .联想 缺 
乏 目 的 性 和 逻辑 性 ,联想 范围 松散 ,交谈 时 经 常 游离 于 主题 
之 外 ,回答 问题 缺乏 中 心 . 抓 不 住 要 点 ,使 人 感到 交流 困难 ， 
就 称 为 联想 获 温 。 严 重 时 ,言语 支离破碎 ,联想 全 无 逻辑 联 
系 , 句 子 之 间 缺 乏 联系 ,不 能 表达 完整 的 意思 ,只 是 词汇 或 
语句 的 堆积 , 称 为 思维 破裂 。 更 严重 的 称 为 词语 杂 拌 。 逮 
辑 障 碍 也 较 常 见 , 有 的 患者 表现 为 明显 的 思维 逻辑 倒 错 . 推 
理 过 程 十 分 荡 诬 ,甚至 古怪 , 既 无 前 提 . 又 缺乏 逻辑 依据 .有 
的 甚至 因果 倒置 ,不 可 理解 。 有 的 患者 表现 象征 性 思维 .以 
一 些 很 普通 的 具体 的 概念 、 词 句 或 动作 来 表示 某 些 特殊 的 、 
除 患 者 自己 外 旁人 无 法 理解 的 意义 . 它 是 形象 概念 与 抽象 
思维 之 间 的 联想 障碍 。 有 的 患者 表现 为 明显 的 语词 新 作 及 
诡辩 性 思维 。 有 的 表现 在 中 心思 想 无 法 捉摸 .缺乏 实质 意 
义 的 空洞 议论 , 称 为 诡辩 症 。 有 的 患者 大 脑 中 涌现 出 大 重 
思维 并 伴 有 明显 的 不 自主 感 . 强 制 感 . 称 为 思维 云集 或 强制 
性 思维 。 

2. 思维 内 容 障 碍 ， 表 现 为 变 想 。 妄 想 是 一 种 病态 .与 
现实 不 符 的 信念 ,与 患者 的 教育 、 文 化 背景 不 相符 合 .患者 
对 之 坚信 不 疑 。 其 中 有 的 较 有 逻辑 性 ,但 多 数 精 神 分 裂 症 
患者 的 妄想 内 容 荡 雇 、 结 构 松 散 、 易 于 汉化 。 亡 想 分 为 原 发 
性 妄想 和 继 发 性 妄想 。 
































经 历 .当时 处 境 和 情感 活动 来 解释 ,十 
于 精神 分 裂 症 的 急性 起 病 期 ,对 精神 分 裂 症 有 较 大 诊断 
价值 。 

(2) 继 发 性 妄想 :较为 常见 ,妄想 的 范围 和 内 容 多 变 、 
最 常见 的 妄想 是 被 害 妄 想 与 关系 妄想 ,其 他 还 有 夸大 妄想 、 
疑 病 妄 想 、 钟 情 妄想 、 姥 妒 妄想 .虚无 妄想 . 非 血 统 妄 想 、 特 
:意义 妄想 等 。@ 被 害 妄 想 : 表 现 为 患者 总 感到 有 人 在 捉 
弄 、 诽 谤 .暗算 或 谋害 自己 ,感到 自己 被 跟踪 、 被 监视 、 食 物 
中 被 放 了 毒药 ,甚至 医生 为 其 治疗 也 被 看 做 “医学 实验 ”。 
加 关系 妄想 :患者 把 周围 环境 中 一 些 实际 与 他 无 关 的 现象 
都 认为 与 他 本 人 有 关 , 如 周围 人 的 言行 ,电视 或 报纸 上 的 内 
容 常 认为 与 自己 有 关 . 关 系 妄想 常 与 被 害 妄 想 交 织 在 一 起 、 
在 关系 妄想 的 基础 上 , 常 可 产生 特殊 意义 妄想 。 回 疑 病 妄 























想 : 患 者 坚信 自己 患 了 某 种 严重 或 非常 怪异 的 疾病 ,如 认为 
自己 * 血 液 村 竟 了 ”肠子 烂 光 了 ”。 国 钟情 妄想 :是 患 普 坚 









信和 异性 对 自己 产生 了 爱情 。 回 嫉妒 万 想 :患者 ! CL 偶 有 
外 遇 , 因 而 对 配偶 的 行为 加 以 检查 和 跟踪 。( 夸 大安 想 ; 患 
着 认为 自己 很 有 才能 ,担任 重要 职务 .已 发 明 或 创立 了 3 
有 重要 价值 的 东西 或 学 说 。 以 上 儿 种 妄想 内 容许 韭 精神 分 
裂 症 所 特有 .但 很 常见 。 

有 些 妄想 虽 不 多 见 .但 对 诊断 精神 分 型 证 具有 特征 性 
意义 。 例 如 被 动 体 验 :患者 觉得 上 月 己 的 思想 .行为 被 “仪器 


局， 
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或 说 不 清楚 的 外 界 力量 ”所 控制 ,觉得 “自己 不 能 做 自己 的 
主 了 ”( 被 控制 感 ) ;甚至 认为 有 某 种 特殊 仪器 ,电波 等 在 操 
纵 或 影响 他 (物理 影响 妄想 ) 。 同 样 类 型 的 妄想 ,其 内 容 随 
所 在 文化 ,种 族 、 国 家 等 的 不 同 而 不 同 。 如 美国 患者 的 被 害 
妄想 可 能 是 联邦 调查 局 的 跟踪 迫害 ,而 非洲 一 些 国家 的 串 
者 则 是 受 困 于 鬼魂 亡灵 的 纠缠 。 

3. 思维 属性 障碍 ”反映 出 患者 “自我 "和 外 在 世界 之 
间 界 限 的 次 失 , 自 我 ”与 “环境 ”界限 的 混淆 不 清 。 表 现在 ， 
QD 被 洞悉 感 :患者 觉得 自己 的 思想 刚 冒 出 来 就 会 被 别人 知 
道 ,至 于 别人 是 通过 什么 方式 知道 的 ,他 却 不 一 定 说 得 清 
楚 ;@ 思 维 插入 :患者 感到 自己 脑子 里 出 现 了 不 属于 自己 的 
思维 ;@@ 思 维 被 夺 : 突 然 感到 自己 的 思维 被 外 力 夺 走 。 

4. 思维 贫乏 ”表现 为 概念 和 词汇 贫乏 ,自觉 得 脑子 里 
空空 的 ,没什么 可 想 也 没什么 可 说 的 ,主动 言语 少 ,或 虽然 
语 量 不 少 ,但 内 容 空洞 ,对 一 般 性 询问 往往 没有 流利 .明确 
的 应 答 , 或 以 “不 知道 ”“ 没 什么 "应 答 , 对 事物 只 能 从 表面 
上 理解 ,缺乏 进一步 的 联想 。 

(二 ) 感知 觉 障碍 “在 精神 分 裂 症 的 感知 障碍 中 ,最 党 
见 的 是 幻觉 ,以 言语 性 幻 听 最 为 常见 。 幻 觉 曾 被 认为 是 ; 
神 分 烈 症 的 标志 性 症状 ,但 事实 上 幻觉 可 以 出 现 于 其 他 情 
况 下 ,如 情感 障碍 、 驱 体 疾病 和 使 用 化 学 物质 时 。 幻 觉 是 在 
没有 感官 刺激 的 情况 下 体验 到 的 感知 ,性 质 逼真 。 听 幻 党 
可 以 是 噪声 ,音乐 ,但 主要 表现 为 在 意识 清晰 的 情况 下 听见 
说 话 的 声音 (言语 性 幻 听 )。“ 声 音 "或 含糊 或 清晰 ,可 来 自 
窗外 、 邻 室 或 很 远 的 地 方 ,但 患者 常 不 大 关心 “声音 "的 来 
源 , 而 是 无 条 件 地 信以为真 。 幻 听 内 容 可 以 是 争论 性 的 或 
评论 性 的 ,也 可 以 是 命令 性 的 。 

精神 分 烈 症 的 幻 听 有 时 不 是 用 耳 杀 听 到 的 ,而 是 * 感 
到 ”体内 某 个 部 位 有 声音 ,如 * 感 到 脑子 内 或 肚子 内 有 人 说 
活 *( 假 性 幻觉 )。 视 幻觉 或 简单 或 复杂 ,可 看 见 闪 光 、 人 . 动 
物 或 物体 ;在 成 人 精神 分 裂 症 中 较 少见 ,在 儿童 精神 分 镜 症 
中 较 多 见 , 所 见 的 形象 多 不 完整 ,如 见 到 * 堵 上 有 只 有 眼睛 在 
用 ”。 触 幻觉 的 内 容 常常 是 不 愉快 的 ,如 感到 身上 被 通电 、 
被 刺 . 触 们 , 被 强奸 等 ,或 是 皮肤 下 面 有 虫子 候 。 

(三 ) 情感 症状 ”主要 有 情感 淡漠 及 情感 的 不 协调 , 同 
时 还 有 自发 动作 减少 ,缺乏 身体 语言 ， 














































































1 情感 淡漠 早期 表现 是 迟钝 及 平淡 , 受 损 的 是 细 肛 
情感 及 高 级 情感 ,如 亲情 及 友谊 ,随后 对 生活 求 减少 , 兴 





起 减少 ,最 终 患者 的 情感 体验 日 益 贫乏 ， 面部 缺乏 表情 ,不 
5 他 人 月 光 交 流 ,对 一 切 显得 无 动 于 囊 , 丧 失 了 与 周转 环境 
i 域 联 系 。 恰 快感 缺失 是 指 不 能 体验 到 快乐 ,如 以 前 的 
胃 友 往来 ,运动 现在 都 不 青 能 够 感到 愉快 

2. 情感 不 协调 ” 指 情 感 反应 与 









内 容 或 周围 环 





的 不 协调 ,如 患者 自诉 有 人 陷害 自己 并 感到 很 紧张 ,然而 


矢 咎 问 及 病情 1 却 能 面 带 笑容 轻松 自如 地 向 诉 
觉 ,有 的 其 他 表现 为 情感 售 错 , 当 患 者 听 到 令 人 痛苦 的 事情 
时 寺 表 现 得 正常 得 快 ， 易 激 巷 也 是 情感 不 协调 的 表现 形 
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式 ,即使 轻微 的 刺激 或 不 愉快 的 情况 也 可 引起 患者 产生 出 
烈 而 短暂 的 情感 反应 ,患者 对 自身 情绪 的 控制 能 力 减 弱 , 常 
不 明 原因 地 发 脾气 。 有 的 患者 还 表现 出 矛盾 情感 ,对 同一 
件 事情 同时 产生 两 种 相反 的 、 互 相 矛 盾 的 情感 体验 ,患者 对 
此 既 不 自觉 又 不 能 加 以 分 析 和 判断 ,泰然 自若 地 接受 两 种 
情感 。 青 春 型 精神 分 裂 症 患者 常 可 出 现 不 明 原因 的 时 典 时 
笑 ,情绪 极 不 稳定 ,可 从 一 种 情感 (如 吴 ) 快 速 变换 成 男 一 种 
情感 (如 笑 ) ,反映 了 患者 的 情感 本 身 存在 明显 的 不 协调 ;也 
可 出 现 无 原因 的 发 笑 。 此 外 , 焦 虚 与 抑 仓 情绪 在 精神 分 裂 
症 患者 中 也 很 常见 ,可 达到 606, 有 的 患者 甚至 消极 自杀 。 

(四 ) 认 知 缺陷 症状 ， 认 知 缺 陷 症状 是 精神 分 裂 证 独 
立 的 ,核心 的 症状 之 一 ,独立 于 阳性 症状 及 阴性 症状 ,同时 
又 存在 较 密切 的 关系 。 不 少 学 者 认为 抑制 功能 障碍 是 精神 
分 裂 证 的 发 病 机 制 之 一 , 即 精神 分 裂 症 患者 不 能 有 效 地 抑 
制 感觉 刺激 信号 的 输入 ( 即 感觉 门 控 有 缺损 ), 从 而 使 患者 
的 大 脑 被 感觉 刺激 信号 济 没 或 超载 ,导致 知觉 和 注意 功能 
障碍 。 并 且 有 学 者 认为 抑制 缺陷 是 精神 分 裂 症 的 幻觉 妄想 
等 精神 病 性 症状 产生 的 根本 原因 ,信息 加 工 和 注意 缺陷 反 
映 精神 分 列 症 患者 的 素质 特征 ,与 患者 的 治疗 及 功能 预后 
(职业 功能 及 社会 功能 ) 密 切 相关 ， 

精神 分 询 症 患者 的 认 知 缺陷 症状 涉及 多 个 认 知 领域 ， 
包括 

1 注意 障碍 ”如 听 党 注意 及 视觉 注意 障碍 ,注意 分 
专注 与 转移 障碍 、 选 择 性 注意 障碍 及 觉醒 度 降 




















2. 记忆 障碍 包括 瞬时 记忆 、 短 时 记忆 及 长 时 记忆 损 





3. 工作 记忆 损害 ”如 言语 性 工作 记忆 及 视 空间 觉 工 
作 记 忆 损 害 。 

4. 抽象 思维 障碍 ”如 概念 分 类 和 概括 障碍 .联想 ( 判 
断 、 推 理 ) 障 得 ,解决 问题 的 决策 能 力 障 但 ,特别 是 存在 执行 
功能 障 得 。 

5. 信息 整合 障碍 ”不 能 充分 利用 已 有 的 知识 去 缩短 
信息 加 工 过 程 ,如 视觉 -听觉 综合 障碍 ,视觉 -运动 觉 综合 障 
得 等 。 

6. 其 他 ”如 运动 协调 性 障碍 等 。 

(五 ) 意志 与 行为 症状 

1. 意志 减退 较为 常见 ,尤其 是 那些 慢性 或 以 阴性 症 
状 为 主要 表现 的 患者 。 意 志 缺 乏 的 早期 表现 是 意志 减退 ， 
不 能 开展 有 目标 的 行为 并 将 其 完成 , 缺 3 动力 ,做 事 
虎 头 蛇 尾 ,上 班 时 间 和 缺勤 或 无 目的 地 外 出 闲人 逛 ,有 时 会 被 误 
淮 为" 懒惰”; 对 未 来 生活 的 计划 性 差 ,缺乏 主动 性 ,生活 、 社 
交 及 学 习 的 要 求 减退 , 随 着 病情 的 发 展 ,患者 在 坚持 工作 、 
完成 学 业 及 料理 家 务 等 方面 均 存 在 困难 ,对 自己 前 途 毫 不 
关心 ,没有 任何 打算 ,活动 减少 ,可 以 连坐 几 个 小 时 而 没有 
任何 自发 活动 .其 至 连 个 人 卫生 也 不 知 料理 ,衣着 脏 脏 或 乱 
可 出 现 不感 社 会 道德 规范 的 怪异 行为 而 不 各 觉 ， 
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如 在 公共 场合 手淫 .在 垃圾 桶 里 番 找 食物 .出 言 不 逊 。 

2. 意志 增强 ”有 些 患者 在 妄想 或 幻觉 影响 下 出 现 病 
理性 意志 增强 ,如 自 认为 受到 迫害 的 精神 分 裂 症 患者 反复 
上 访 及 上 告 。 有 些 趾 者 吃 一 些 不 能 吃 的 东西 .如 肥皂 .昆虫 
等 ,或 伤害 自己 的 身体 (意向 倒 错 )。 部 分 患者 对 同一 事物 
可 同时 产生 对 立 的 相互 矛盾 的 意志 活动 ,患者 对 此 毫 无 自 
党 ,也 不 能 意识 到 它们 之 间 的 庆 盾 性 (矛盾 意向 )。 

3. 不 协调 性 精神 运动 性 兴奋 ”行为 动作 单调 杂乱 、 无 
明确 的 动机 和 目的 ,有 时 显得 思春 幼稚 ,使 人 难以 理解 .与 
外 界 环境 不 协调 。 

4. 不 协调 性 精神 运动 性 抑制 ”可 表现 为 :四 木 低 或 亚 
木 企 状态 ,在 意识 消 醒 的 情况 下 ,言语 动作 完全 抑制 或 减 
少 , 并 经 党 保持 一 种 固定 的 姿势 .不 言 . 不 动 . 不 进食 、 不 解 
大 小 便 、 面 部 表情 固定 ,对 刺激 缺乏 反应 。 在 木 从 的 基础 
上 ,患者 可 出 现 蜡 样 届 曲 ,上 肢体 任 人 摆布 .保持 一 个 怪异 或 
不 舒服 姿势 较 长 时 间 , 或 者 在 床上 保持 头 部 其 空 ("空气 枕 
头 ”) 姿 势 , 称 为 紧张 性 木 低 : 四 违 技 ; 着 对 外 界 的 要 求 
不 但 不 执行 ,而 且 表 现 抗拒 或 相反 的 行为 ;@ 被 动 服从 :与 
违 抛 症 相 反 , 患 者 像 机 器 人 一 样机 械 地 执行 外 界 的 简单 指 
令 ; 中 机 械 重 复 : 有 时 患者 机 械 刻 板 地 无 目的 重复 单一 单调 
的 动作 或 言语 (刻板 动作 或 刻板 言语 ), 或 机 械 地 重复 周转 
人 的 言语 或 行为 (模仿 模仿 动作 )。 在 抑制 的 基础 
上 ,部 分 患者 可 突然 出 现 无 目的 的 冲动 行为 .随后 又 转 和 人 抑 
制 状 态 , 如 连续 数 天 卧床 不 起 的 患者 ,突然 从 床上 跳 起 , 打 
雁 窗 上 的 玻璃 或 拘 其 他 病友 的 脖子 ,以 后 又 卧床 不 动 。 

5. 行为 的 内 向 性 ”为 本 病 的 一 种 较为 特殊 的 行为 障 
得 ,表现 为 患者 完全 沉 酒 于 自己 的 内 心 世界 中 ,沉浸 于 自己 
的 意欲 、. 亡 想 及 幻觉 中 ,而 对 周围 现实 置之不理 ,行为 扳 僻 
离 群 。 

六 ) 其 他 症状 自 知 力 缺 乏 是 精神 分 裂 证 的 常见 钙 
状 。 患 者 不 相信 自己 有 任何 反常 ,认为 幻觉 ,妄想 从 内 容 到 
形式 都 是 真实 的 。 自 知 力 缺 乏 属于 最 难 治 疗 的 症状 之 一 ， 
甚至 许多 患者 其 他 精神 症状 治疗 有 效 以 后 , 自 知 力 仍 久久 
不 能 恢复 。 其 他 症状 还 包括 神经 系统 软体 征 、 视 党 追踪 缺 
陷 .失眠 ,性 功能 改变 及 躯体 不 适 症状 等 。 部 分 患者 对 酒 或 
药物 依赖 明显 ,与 患者 试图 控制 其 抑郁 或 药物 不 良 反应 ,或 
弥补 动机 、 愉 快 不 足 有 关 。 






























【临床 类 型 了 

根据 精神 分 裂 症 的 临床 特征 将 其 划分 为 儿 个 亚 型 ,这 
些 分 型 主要 是 描述 性 的 ,因为 其 信 度 和 效 度 尚未 建立 。 

(一 ) 偏执 型 ”是 临床 上 最 常见 的 亚 型 。 发 病 稍 晚 ,多 
在 30 岁 前 后 ,与 其 他 类 型 相 比 .已 婚 、 有 子女 、 有 工作 者 较 
多 , 病 前 功能 状况 较 好 。 起 病 可 急 可 组 ,主要 表现 为 妄想 、 
幻觉 以 及 相应 的 行为 障 人 得。 在 早期 其 妄想 内 容 可 以 与 现实 
有 些 联系 ,不 涉及 妄想 自 得 动 可 以 正常 ,因而 有 时 不 易 
被 发 现 足 病 态 :发 病 者 预后 较 好 ,缓慢 











经 适当 治疗 后 , 急 


第 三 章 ”精神 分 裂 症 
发 病 者 预后 较 差 。 

(二 ) 紧张 型 ”由 于 精神 药物 治疗 的 普及 与 发 展 .该 型 
近年 来 已 很 少见 。 常 急性 起 病 , 症 状 以 交 蔡 出 现 的 运动 抑 
制 和 兴奋 为 主 。 抑 制 时 患者 可 表现 为 木 伪 或 亚 木 翁 , 兴 
时 可 表现 为 刻板 动作 或 言语 、 或 短暂 的 冲动 行为 .或 重复 言 
语 或 动作 。 经 及 时 治疗 ,近期 疗效 良好 。 

(三 ) 青春 型 ”多 发 生 于 青年 期 , 常 急性 或 亚 急 性 起 
病 , 主 要 表现 为 明显 的 思维 散漫 ,情感 反应 不 协调 及 行为 的 
亲 乱 。 幻觉 妄想 车 有 ,多 是 片段 性 的 。 常 显得 幼稚 思 益 . 突 
镜 、 疾 笑 、 扮 鬼脸 多 见 。 近 期 疗效 尚 可 ,但 较 多 复发 。 

(四 ) 单纯 型 ”多 发 于 青少年 期 ,法 隐 起 病 ,逐渐 进展 . 
以 阴性 症状 为 主要 表现 。 因 早期 症状 不 明显 ,不 易 及 时 发 
现 和 及 时 治疗 .因此 发 现时 常 有 数 年 病程 ,预后 较 差 。 

(五 ) 其 他 类 型 ”有 相当 数量 符合 精神 分 橡 症 诊 断 标 
准 的 患者 无 法 归 为 上 述 类 型 ,他 们 的 临床 表现 同时 具备 一 
种 以 上 亚 型 的 特点 .但 没有 明显 的 分 组 特征 , 称 为 未 分 化 
型 。 其 他 尚 有 衰退 型 .残留 型 等 。 
































【诊断 与 鉴别 诊断 】 
详细 的 病史 收集 ,细致 的 临床 观察 ;全面 的 精神 检查 ， 
辅 以 必要 的 量 表 评定 、 体 格 检查 和 实验 室 检 查 , 加 上 严谨 的 
临床 思考 ,构成 精神 分 裂 症 临床 诊断 的 基础 。 
(一 ) CCMD-3 中 精神 分 裂 症 的 诊断 标准 
1. 症状 标准 “至 少 有 下 列 两 项 ,并 非 继 发 于 意识 障 j 
碍 、 智 能 障碍 .情感 高 涨 或 低落 ,单纯 型 分 裂 证 另 有 规定 
@@ 反 复出 现 的 言语 性 幻 听 ;@@ 明 显 的 思维 松弛 、 思 维 破裂 、 导 
言语 不 连贯 ,或 思维 贫乏 或 思维 内 容 贫 乏 ;@ 思 想 被 插入 、 
被 撤 走 .被 播 散 、 思 维 中 断 , 或 强制 性 思维 ;@ 被 动 、 被 控制 ， 
或 被 洞悉 体验 ;@ 原 发 性 妄想 (包括 妄想 知觉 ,妄想 心境 ) 或 
其 他 荡 雇 的 妄想 ;@ 思 维 逻 辑 倒 错 , 病 理性 象征 性 思维 .或 
语词 新 作 ;@ 人 情感 倒 错 ,或 明显 的 情感 淡漠 ;@@ 紧 张 综 合 征 、 
怪异 行为 ,或 恩 森 行为 ;@ 明 显 的 意志 减退 或 缺乏 。 
pa 标准 ” 自 知 力 障碍 ,并 有 社会 功能 严重 受 损 或 
无 法 进行 有 效 交谈 。 
3. 病程 标准 “四 符合 症状 标准 和 严重 程度 标准 至 少 
已 持续 1 个 月 ,单纯 型 另 有 规定 ;:@ 若 同时 符合 精神 分 型 症 
和 心境 障碍 的 症状 标准 , 当 情 感 症状 减轻 到 不 能 满足 心境 
障碍 症状 标准 时 ,分 裂 症状 须 继续 满足 精神 分 裂 症 的 症状 
标准 至 少 2 周 以 上 , 方 可 诊断 为 精神 分 裂 症 。 
4. 分 型 标准 “精神 分 裂 症 的 每 种 临床 类 型 均 有 自己 
的 诊断 标准 ,单纯 型 精神 分 裂 症 的 诊断 标准 如 下 :中 以 思维 
让 或 意志 减退 等 阴性 症状 为 主 .从 无 明显 的 阳 
:症状 ;加 社会 功能 严重 受 损 , 趋 向 精神 衰退 :名 起 病 隐 攻 . 
缓慢 发 展 . 病 程 至 少 2 年 , 常 在 青少年 期 起 病 。 
5. 排除 标准 “排除 器 质 性 精神 障碍 .及 精神 活性 物质 
物质 所 致 精神 障 租 。 尚 未 缓解 的 分 裂 症 患者 ,六 
又 肉 串 本 项 中 前 述 两 类 疾病 .应 并 列 诊断 - 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


二 ) 鉴别 诊断 

. 器 质 性 疾病 所 致 精神 障碍 脑 器 质 性 疾病 和 躯体 
疾病 均 可 出 现 各 种 精神 症状 ,如 枉 叶 疗 痛 患者 可 以 出 现 幻 
听 , 诡 亡 患 者 可 以 出 现 生动 的 幻 视 ,因此 注意 与 精神 分 裂 症 
相 鉴别 。 但 器 质 性 疾病 伴 发 的 精神 症状 与 器 质 性 疾病 本 身 
在 时 间 上 密切 相关 ,精神 症状 的 严重 程度 常 与 原 发 器 质 性 
疾病 相 平行 , 某 些 患者 可 能 有 意识 障碍 ,症状 呈 昼 轻 夜 重 的 
节律 性 变化 ,此 外 ,患者 会 有 相应 的 身体 疾病 或 脑 器 质 性 疾 
病 病 史 , 有 相应 的 症状 和 体征 ,实验 室 和 影像 学 检查 也 可 找 
到 相应 证 据 。 

2. 药物 或 精神 活性 物质 所 致 精神 障碍 ” 某 些 药物 (如 
激素 , 抗 胆 大 能 药物 ) 或 精神 活性 物质 (阿片 类 物质 、 酒 精 
等 ) 可 以 导致 精神 症状 ,出 现 幻觉 .妄想 等 精神 病 性 症状 。 
鉴别 诊断 的 要 点 是 仔细 询问 有 关 药 物 或 精神 活性 物质 使 用 
史 , 药 物 或 物质 使 用 与 精神 症状 的 发 生 是 否 具有 时 间 上 的 
先后 关系 ,精神 症状 是 否 符合 相应 物质 的 药理 、 毒 理 作 用 。 
有 时 精神 活性 物质 所 致 精神 障碍 与 精神 分 裂 症 的 临床 表现 
非常 相似 , 仅 从 临床 表现 是 无 法 鉴别 的 ,此 时 精神 活性 物质 
的 尿 液 分 析 有 助 于 鉴别 诊断 。 

3. 心境 障碍 ”心境 障碍 患者 在 心境 高 涨 或 低落 时 可 
出 现 幻 党 .妄想 等 精神 病 性 症状 ,而 精神 分 裂 症 患者 也 可 出 
现 兴 奋 或 抑郁 症状 , 故 两 者 需要 鉴别 。 鉴 别 要 点 在 于 前 者 
精神 病 性 症状 是 在 心境 高 涨 或 低落 情况 下 出 现 的 ,与 心境 
及 周围 环境 有 密切 联系 或 者 是 与 心境 协调 的 ,而 精神 分 列 
症 的 精神 病 性 症状 不 是 产生 在 心境 变化 基础 上 的 ,情感 往 
协调 。 鉴 别 有 困 难 时 可 以 结合 疾病 发 作 间 砍 期 
表现 进行 综合 分 析 , 一 般 来 说 ,心境 障碍 患者 的 间 吹 期 相对 
完整 ,功能 恢复 相对 较 好 .保持 良好 的 社会 功能 ,而 精神 分 
裂 症 患 者 的 间歇 期 常 有 残余 症状 ,功能 相对 受到 影响 。 

4 偏执 性 精神 障碍 ”偏执 性 精神 障碍 患者 的 主要 症 
状 是 亡 想 ,因此 应 该 和 精神 分 裂 症 进行 鉴别 。 二 者 的 区 别 
企 于 前 者 的 亡 想 是 系统 化 的 ,具有 一 定 的 事实 基础 ,行为 和 
情感 反应 与 妄想 的 内 容 相 一 致 ,一 般 不 会 出 现 幻觉 。 后 者 
的 妄想 内 容 离奇 ,难以 理解 ,往往 伴 有 幻觉 ,还 会 出 现 
精神 和 人 格 衰退 。 

5. 强迫 性 神经 症 部 分 精神 分 裂 症 患者 可 以 出 现 强 
迫 症状 ,并 且 基 些 抗 精神 病 药物 (如 氧 氮 平 ) 可 以 引起 强迫 
症状 , 故 需要 和 强迫 症 相 鉴 别 。 强迫 症 患 者 常 有 明显 的 焦 
虐 和 痛苦 感 ,存在 主动 控制 行为 ,为 了 减轻 痛 苗 而 主动 求 
褒 , 自 知 力 充 分 ,而 精神 分 裂 症 患者 对 强迫 症状 缺乏 自 知 
力 , 焦 虑 和 痢 兰 感 也 不 强烈 , 极 少 主动 控 1 自己 的 强迫 行 
为 ,此 外 ,精神 分 绚 症 患者 还 有 其 他 精神 病 性 症状 。 





























































































〖 治 疗 】 

(一 ) 一 般 原则 明确 诊断 是 治疗 的 前 提 ; 强 调 早期 下 
也 .及 时 制订 治疗 方案 并 实施 .进行 个 体 化 .长 期 和 综合 
治 条 


(二 ) 药物 治疗 原则 “ 抗 精 神 病 药物 治疗 是 精神 分 有 
症 首选 的 治疗 措施 ,药物 治疗 应 系统 而 规范 ,强调 早期 \ 足 
量 ,足疗 程 ,注意 单一 用 药 原则 和 个 体 化 用 药 原则 。 

1 药物 选择 ”根据 临床 症状 群 的 表现 ,可 选择 一 种 非 
典型 药物 如 利 培 病 、 奥 氨 平 \ 唆 硫 平 \ 齐 拉 西 丽 或 阿 立 哌 唑 
等 ,也 可 选择 典型 药物 如 气 两 嗪 、 奋 乃 静 、 拓 哌 啶 醇 或 舒 必 
利 等 。 比 如 对 兴奋 踩 动 明显 的 患者 ,需要 选择 镇 静 和 催眠 
作用 强 的 抗 精神 病 药 ,如 奥 氨 平 、\ 唑 硫 平 、 氧 两 哄 或 须 哌 咱 
醇 。 如 果 已 达 治疗 剂量 仍 无 效 者 ,酌情 加 量 或 考虑 换 用 男 
一 种 化 学 结构 不 同 的 非典 型 药物 或 典型 药物 , 仍 以 单一 治 
疗 为 主 。 抗 精神 药 一 般 需 2~4 周 才 出 现 明显 疗效 ,6 个 月 
其 至 更 长 时 间 才能 完全 发 挥 疗效 ,因此 需 观察 2 一 4 周 才能 
决定 是 否 换 药 , 鼠 频 繁 换 药 。 治 疗 个 体 化 , 因 人 而 异 。 

2. 药物 剂量 调节 ”根据 患者 的 反应 逐渐 滴定 剂 其, 以 
免 发 生 严重 不 良 反应 影响 患者 治疗 的 依从 性 。 通 常 从 小 剂 
量 起 始 逐 渐 加 到 有 效 推荐 剂量 ,药物 滴定 速度 视 药物 特性 
及 患者 个 人 特点 而 定 。 过 去 接受 过 此 类 药物 治疗 者 ,可 根 
据 既 往 的 耐 受 性 ,适当 加 快 滴定 速度 ,以 期 较 早 获得 疗效 ， 
但 不 主张 用 所 谓 的 “冲击 疗法 ”。 药 物 滴定 时 应 观察 以 下 几 
个 方面 :疗效 ,包括 症状 和 行为 的 改变 ;@ 不 良 反 应 ,注意 
不 良 反应 可 能 与 疾病 的 临床 表现 有 重 益 ,如 静坐 不 能 与 焦 
虑 激越 症状 ;@ 依 从 性 ;@ 四 身体 状况 。 药 物 剂量 达到 治疗 
范围 后 ,应 密切 观察 以 确定 一 个 有 效 低 剂量 作为 起 者 的 治 
疗 量 , 当 疗效 不 满意 时 再 考虑 加 量 或 换 药 。 维 持 剂量 可 酌 
情 减少 ,应 足疗 程 治疗 。 

3. 联合 用 药 “经 上 述 治疗 疗效 仍 不 满意 者 ,可 考虑 两 
种 抗 精神 病 药 合并 治疗 ,以 化 学 结构 不 同 ,药理 作用 不 尽 相 
同 的 药物 联 用 比较 合适 。 必 要 时 ,也 可 合用 增 效 剂 ,如 莱 二 
揪 章 类 药 .碳酸 锂 . 丙 成 酸 钠 等 ,以 提高 临床 疗效 。 

4 用 药 监测 及 调整 ”积极 认真 定期 评价 疗效 以 调整 
治疗 方案 。 认 真 观察 评定 药物 不 良 反应 ,并 作 积极 处 理 。 

根据 当今 国外 包括 美国 .欧洲 .世界 精神 卫生 协会 
CYPA) 治 疗 指南 系统 的 建议 ,一 般 推荐 第 二 代 ( 非 典型 搞 
精神 病 药物 如 利 培 酮 , 奥 氮 平 、 峰 硫 平 . 齐 拉 西 酮 等 作为 一 
线 药 物 选用 ,第 一 代 及 非典 型 抗 精神 病 药物 的 氧 氨 平 作为 
一 线 药物 使 用 。 但 也 有 个 别 治疗 指南 ,如 2009 精神 分 裂 症 
患者 预后 研究 小 组 (PORT) 的 精神 药理 学 治疗 建议 提出 ， 
考虑 到 奥 氮 平 存在 一 定 的 引起 代谢 综合 征 的 风险 ,不 主张 
将 该 药 作为 初 发 患者 的 一 线 用药 。 另 外 ,如 一 些 以 阳性 症 
状 为 主 ` 经 济 能 力 又 难以 承受 第 二 代 抗 精神 病 药物 的 患者 ， 
典型 药物 氛 丙 嗪 . 奋 乃 静 , 拨 哌 喧 醇 和 舒 必 利 等 仍 可 作为 一 
线 药物 ;如 典型 药物 能 很 好 控制 症状 ,而 又 没有 出 现 患者 难 
以 作爱 的 不 良 反应 ,不 主张 换 成 不 典型 药物 。 除 氨氮 平 外 ， 
尚 无 证 据 表明 哪 种 不 盟 型 抗 精神 病 药 效果 比 另 一 种 更 好 ， 
但 对 具体 患者 而 言 ,不 同 药物 效果 可 能 有 个 体 差异 。 级 氮 
平 在 国内 应 用 比较 广泛 ,医生 有 一 定 的 临床 用 药 经 验 . 但 考 


卡 级 颁 平 诱发 的 不 良 反应 较 其 他 抗 精 神 病 药物 多 见 , 亡 其 




















































































是 可 发 生 粒 细胞 缺乏 症 .建议 遵 慎 使 用 ,特别 是 首发 患者 不 
要 首选 所 和 氮 平 。 








(三 ) 心理 社会 干预 心理 社会 干预 在 精神 分 裂 
心理 社会 康复 上 具有 重要 作用 ,应 与 药物 治疗 i 合 , 使 








新 回 到 社会 ,而 不 是 离 群 索 居 
病情 阶段 和 生活 状况 征 体裁 家 .比如 和 家 人 一 起 生活 的 ,家 
庭 治 疗 可 能 有 益 ;独居 者 可 参加 日 间 医 院 项 目 , 或 安排 社区 
护士 探视 。 精 神 科 医 生 应 努力 使 患者 得 到 充分 的 精神 卫生 
保健 和 照料 ,应 与 当地 社会 服务 机 构 保持 紧密 的 工作 关系 。 

(四 ) 其 他 治疗 

1. 电 抽 搞 治疗 (ECT) ”主要 用 以 控制 急 
严重 抑 仰 、 自 伤 自杀 和 紧张 木 货 、 韦 描 拒 食 状 
治 性 精神 
物 治疗 。 


:可 根据 患者 的 情况 、 









性 >》 AZ 4 奋 躁 是 动 、 
,对 部 分 难 
分 型 症 也 有 效 ,起 效 较 快 .急性 症状 控制 后 仍 用 药 




















2. 重复 经 颅 磁 刺 激 治 疗 (TMS) ”可 以 辅助 治疗 精神 
分 裂 症 的 两 类 症状 : 幻 听 和 阴性 症状 。 治 疗 幻 听 时 ,刺激 部 






位 为 左 蜂 项 叶 皮 质 . 刺 激 频 : 
阔 值 ,治疗 机 制 是 降低 皮质 言语 处 理 环 路 的 兴奋 性 
阴性 症状 时 ,刺激 部 位 为 左 侧 前 额 叶 皮 质 , 刺 激 频率 
10Hz ,强度 在 80% 一 110%。 每 天 的 治疗 时 间 为 20 分 钟 ， 
一 个 疗程 为 2 周 . 共 10 天 。 

3. 精神 外 科 ” 原 指 脑 额 叶 白 质 切 断 术 , 只 适用 于 少数 
经 各 种 治疗 无 效 而 又 难于 管理 的 患者 。 目 前 认为 对 精神 分 
裂 症 治疗 没有 价值 。 


【病程 与 预后 】 

总 体 而 言 ,经 治疗 后 1/3 的 患者 可 取得 显著 .持久 的 改 
善 ;1/3 患者 虽 有 部 分 改善 但 时 有 复发 并 留 有 残疾 ;还 有 
1/3 患 者 从 未 真正 改善 过 .处 于 永久 性 的 严重 残疾 。 有 证 据 


为 1Hz, 强 度 为 110 吧 的 运 刀 








Er 住 : 
第 四 -时 有 
焦虑 障 依 (anxiety disorders) 是 以 焦虑 为 主要 表现 的 





-组 常见 的 精神 障 但 ,并 非 指 单 
有 关 的 心理 异常 的 总 称 ,可 以 给 患者 1 
往往 伴 有 功能 损害 。 由 世界 卫生 组 织 
生 册 但 ( World Mental Health Surveys. 


-的 心理 异常 ,而 是 多 种 与 
带 来 很 大 的 痛苦 ， 
= 头 的 “世界 精神 也 
WMHS)" 在 2004 







第 四 章 焦虑 障碍 











显示 ,疾病 的 严重 程度 在 晚年 会 得 到 缓解 。 主 要 影响 预后 
的 因素 包括 :@ 发 病 的 形式 :组 慢 发 病 者 预后 比 急性 起 病 者 





差 :@ 临 床 表现 :以 阳性 症状 为 主要 表现 患者 的 预后 较 以 阴 
性 症状 或 认 知 缺陷 症状 为 主要 表现 的 患者 好 :四 治疗 情况 ， 
得 到 系统 、 及 时 合理 治疗 的 患者 预后 好 ;四 社会 支持 系统 : 
到 家 庭 及 社会 网 络 有 效 支持 的 患者 :其 预后 较 好 ; 基 了 
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能 和 
尚 不 清楚 的 原因 ， 化 关 全 和 发 展 中 
比 发 达 国 家 的 好 。 这 也 许 是 因为 这 些 社会 开 
对 他 们 的 要 求 较 低 ;患者 更 易 受 到 家 人 的 照顾 。 
一 般 好 于 男性 。 
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虑 障碍 


年 公布 的 首 批 调 查 结果 显示 :我 国 最 常见 的 精神 障 但 是 焦 
虑 障碍 .年 患 病 率 达到 2.7%. 高 于 以 抽 郁 症 为 主 的 心境 障 
但 (2. 25 :各 各 






WMHS 调查 还 发 现 :以 往 称 为 经 性 精神 障 但 
患者 .他 们 的 病情 并 不 轻 , 其 中 近 半 数 的 患 并 其 社 
会 生活 功能 损害 程度 达到 中 等 程度 以 1.. 其 精神 卫生 服务 





第 二 十 四 篇 精神 障碍 

















利用 率 极 不 理想 ,只 有 11.1 吧 。Rubio 等 (2006) 对 焦虑 障 
碍 进行 的 为 期 40 年 的 随访 研究 显示 ,焦虑 障碍 的 病程 迁 
延 ,复发 率 高 。 虽 然 药物 治疗 与 心理 治疗 对 改善 患者 的 症 
状 均 有 一 定 作 用 ,但 由 于 治疗 依从 性 、 药 物 不 良 反 应 、 应 激 
应 对 能 力 、 人 格 特 征 等 各 种 原因 的 影响 ,使 得 超过 80% 的 
患者 出 现 不 同 程度 的 反复 发 作 。 

目前 国际 上 广泛 采用 焦虑 障碍 这 一 名 称 ,按照 美国 
DSM-T 的 诊断 分 类 ,焦虑 障碍 主要 包括 惊 忍 障碍 .广泛 性 
焦虑 障碍 ,社交 焦虑 障碍 ,特定 铠 惧 症 ,强迫 症 、 创 伤 后 应 激 
障碍 等 。《 国 际 疾病 伤害 及 死因 分 类 标准 第 十 版 )(ICD-10) 
中 ,焦虑 障碍 包括 恐惧 性 焦虑 障碍 和 其 他 焦虑 障碍 (惊恐 障 
碍 广泛 性 焦虑 障碍 混合 性 焦虑 和 抑郁 障碍 .其 他 特定 的 
焦虑 障碍 .未 特定 焦虑 障碍 )。2001 年 出 版 的 (中 国 精神 障 
碍 分 类 与 诊断 标准 ;第 3 版 (CCMD-3) 继 续 沿用 焦虑 性 神 
经 症 ,包括 :人 灵 惧 症 ( 分 为 场所 恐惧 症 、 社 交 恐 惧 症 、 特 定 的 
恺 惧 症 ) ;焦虑 症 ( 分 为 惊 灵 障 碍 和 广泛 性 焦虑 ) ,以 及 强迫 




























































































第 一 节 惊人 铠 障碍 

惊 怒 障 碍 (panic disorder) 是 一 种 以 反复 出 现 的 惊 奴 发 
作为 主要 表现 的 焦虑 障碍 ,这 种 发 E 并 不 局 限于 任何 特定 
的 情境 ,具有 不 可 预测 性 。 患 者 往往 会 就 诊 于 综合 医院 的 
急诊 科 或 心 内 科 , 也 常见 于 内 科 疾 病 , 尤 其 是 心血 管 疾病 和 
呼吸 系统 疾病 , 易 与 冠 心病 、 二 尖 辩 脱 垂 等 病 混 淆 , 极 易 误 
诊 为 "心脏 疾病 ”。 人 惊恐 障碍 患者 主观 上 也 常 感到 躯体 及 精 
神 状况 差 ,并 伴 了 入 会 .职业 等 的 功能 损害 ,卫生 服务 利用 
率 高 . 也 易 产 生物 质 滥 用 、 自 杀 等 问题 。 

根据 国外 流行 病 学 资料 报道 , 惊 孢 障碍 终身 患 病 率 和 
年 患 病 率 分 别 约 为 0.5%~4.7% 和 0.8% 一 2. 7%, 女 性 多 
于 男性 。 国 内 近期 资料 显示 , 惊 丐 障碍 的 终身 患 病 率 为 
0.60% ,时 点 患 病 率 为 0. 42%。 












〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 遗传 因素 ”国内 外 的 研究 均 发 现 惊 铠 障碍 的 一 
级 亲 届 中 的 同 串 人数 增多 ,由 此 认为 惊 孢 障碍 的 发 生 与 遗 
传 内 素 关系 密切 ,一 般 认 为 遗传 因素 对 发 病 具 有 中 等 程度 
的 影响 。 双 生子 研究 提示 : 同 卵 双生 子 中 共 障碍 的 

比例 是 异 久 双生 子 的 5 倍 。 而 起 病 越 早 的 患者 家 族 聚 集 性 
的 特征 也 城 明显 ， 另 外 , 与 惊 铠 障 得 可 能 相关 的 候 
也 随 天 得 传 钱 究 的 深入 逐渐 被 发 现 ,例如 ; 胆 释 收 纺 
及 其 受 体 基因 , 儿 茶 酚 _0 转 甲 基 酶 基因 、5- 产 色 胺 2A 受 
体 基 内 等 

(二 ) 神经 通路 及 影像 学 研究 
障 候 泪 及 符 伍 核 . 


















Gorman 等 提出 . 惊 恕 
海马 . 括 脑 , 下 丘脑 , 导 水 管 周围 灰 
拭 和 其 他 脑 下 部 位 ， 相 关 的 影像 学 研究 证 实 . 售 如 障 但 串 
者 存在 轿 昨 络 构 异常 . 双 侧 得 人 三 核 体积 减 小 . 布 中 脑 . 脑 桥 








人 
2 生生 








及 左 侧 岛 叶 灰质 体积 增 大 、 矣 上 回 、 中 脑 脑 桥 等 结构 发 生 改 
变 等 。 
(三 ) 神经 生化 研究 ” 蓝 斑 核 的 活动 过 度 可 能 是 惊 怒 
障碍 的 发 病 机 制 之 一 ,研究 发 现 惊 丽 障 碍 患者 脑 内 去 甲 涌 
上 腺 素 (NE) 功 能 存在 亢进 ,而 NE 能 神经 元 在 脑 内 含量 最 
多 的 部 位 就 是 蓝 斑 核 ,但 蓝 斑 核 功能 亢进 可 能 涉及 脑 内 多 
种 神经 递 质 及 其 他 物质 的 综合 调节 功能 受 损 。 其 他 惊 登 障 
碍 的 神经 生化 机 制 还 包括 5- 羟 色 腕 (5-HT) 系 统 功能 亢进 、 
7 氨基 丁 酸 (GABA) 功 能 不 足 , 促 肾上腺 皮质 激素 与 皮质 
醇 分 泌 亢进 、 地 蹇 米松 抑制 试验 脱 抑制 .催乳 素 水 平 升 
高 等 。 
四 ) 心理 因素 研究 。 不 同 的 心理 学 理论 学 派对 惊 泡 
发 作 的 理论 解释 并 不 完全 一 致 。 精 神 分 析 学 派 早期 , 弗 洛 
伊 德 认为 恺 良和 焦虑 一 样 , 是 一 个 属于 自我 的 情感 ,用 于 和 菩 
告 本 我 存在 内 在 危险 ,来 自 于 潜意识 中 禁忌 的 性 驱 力 被 洪 
意识 所 压抑 。 行 为 学 家 则 更 倾向 于 用 对 某 些 环境 刺激 的 瑟 
惧 是 条 件 性 习 得 的 结果 来 解释 。 例 如 在 危险 环境 中 出 现 心 
跳 加 快 :此 后 心跳 加 快 可 能 成 为 引发 惊 丽 发 作 的 条 件 反射 。 














【临床 表现 】 

惊 忍 障碍 具有 突 发 性 反复 性 ,多 发 生 于 青春 后 期 或 成 
年 早期 ,35~40 岁 为 另 一 发 病 高 峰 期 。 临 床上 可 以 表现 为 
多 种 多 样 的 症状 ,常见 的 为 无 明显 原因 的 急性 发 作 的 呼吸 
困难 ,胸闷 头晕, 心 伟 .出 汗 .过 度 换 气 、 室 息 感 .起 颜 伴 濒 
死 感 等 症状 ,患者 往往 体验 到 极 大 的 痛苦 ,促使 他 们 求助 于 
各 综合 医院 的 急诊 科 或 心 内 科 。 

典型 发 作 症状 :为 突然 发 生 的 强烈 忍 惧 感 , 患 者 有 不 能 
录 受 的 濒 死 感 或 失去 控制 感 ,同时 伴 有 心性 ,胸痛 或 不 适 、 
呼吸 短促 , 颜 拌 .手足 发 麻 等 。 心 电 图 往往 提示 :正常 或 罕 
性 心动 过 速 。 症 状 约 持续 5~20 分 钟 ,很 少 超过 1 小 时 ,一 
般 可 自行 缓解 。 发 作 时 意识 清楚 ,事后 能 完全 回忆 。 

在 间歇 期 ,患者 常 因 害怕 再 次 发 作 而 存在 预期 性 焦虑 ， 
部 分 患者 由 于 害怕 再 次 发 作 时 身边 无 人 救助 ,而 不 愿 外 出 ， 
包括 工作 ,参加 社交 活动 ,旅行 ,购物 等 ,有 明显 的 躲避 行 
为 , 继 发 场所 恐惧 证 。 





















【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 惊恐 障碍 的 诊断 要 点 

1 惊 恺 发 作 发作 具有 不 连贯 性 、 不 可 预测 性 ,并 伴 
随 期 待 性 焦虑 或 行为 改变 ,发 作 突 然 开始 ,迅速 达到 高 峰 ， 
发 作 时 意识 清晰 ,事后 能 回忆 。 

2. 反复 发 生 在 1 个 月 内 至 少 有 3 次 惊恐 发 作 ,或 在 
首次 发 作 后 继 发 害怕 再 发 作 的 焦虑 持续 

(二 ) 惊恐 障碍 的 鉴别 诊断 

1. 身体 疾病 ”躯体 疾病 有 时 也 可 导致 惊 恕 发 作 , 至 少 
铺 要 考虑 下 列 疾病 :四 状 腺 功能 竟 进 、 申 状 腺 功 角 
尖 洲 脱 重 . 嗜 儿 细胞 痛 等 .相关 的 体格 检查 和 实验 宁 检 




















以 帮助 鉴别 。 

2. 抑郁 症 ee 甚至 可 
以 伴 发 惊 忍 发 作 ,而 反复 惊 丽 者 出 现 情绪 问题 也 
是 十 分 普遍 的 。 鉴 别 主 要 区 rt 
核心 。 惊 恶 谭 但 的 古 者 往 ; do 和 













生活 的 大 
降 和 和 愉快 感 

到 虹 体 化 障碍 该 病 也 有 明显 的 焦虑 和 颈 全 状 的 
主诉 ,上 宇 检 查 也 是 阴性 的 .但 






不 同 , 它 不 会 呈现 发 作 性 病程 .而 往往 是 持续 性 的 。 
4. 物质 小 用 戒 断 反应 有 时 和 惊 丽 发 作 有 些 相似 .了 
解 既 往 用 药 史 和 尿 液 紫 品 筛 查 会 有 助 于 鉴别 。 


【治疗 了 

对 惊 夸 障碍 的 治疗 方法 大 多 数 采用 心理 
疗 , 而 两 者 的 联合 治疗 是 目前 最 为 推荐 的 治疗 方式 。 

(一 ) 心理 治疗 ”有 上 前 循 证 证 据 支持 的 有 效 心理 治疗 
为 认 知 和 行为 治疗 (CBT) ,其 治疗 策略 包括 : 〇 通过 想象 
和 行为 训练 实现 对 恐惧 感 的 分 层 暴露 ;@ 找 出 驱 体 症状 

与 惊 怒 发 作 之 间 的 关系 ;@ 认 知 重 构 ;@ 呼 吸 训 练 ;@ 放 
松 训练 。 

(二 ) 药物 治疗 ”药物 治疗 一 线 推荐 为 新 
(如 :选择 性 5- 羟 色 胺 再 摄取 抑制 剂 ,SSRIs)， 
括 帕 罗 西 河 ` 振 西林 和 艾 司 西 酌 普 
高 于 其 抗 抑郁 治疗 的 有 效 剂量 。 曹 类 可 作为 二 线 药 
物 选择 或 短期 使 用 。 对 于 有 严重 焦虑 的 患者 可 以 在 开始 时 
合并 葵 二 氮 曹 类 药物 治疗 ,然后 逐渐 减 量 , 并 在 抗 抑郁 剂 治 
疗 几 周 后 停 用 。 

(三 ) 联合 治疗 ”无 论 是 在 临床 上 还 是 统计 学 上 ,惊恐 
障碍 的 CBT wh nn i 对 
于 药物 疗效 欠 佳 的 患者 ,后 续 联合 心理 治疗 可 能 会 显现 出 
显著 和 持久 的 疗效 。 

束 巧 障 但 是 一 种 慢性 、 易 复发 的 疾病 。 因 此 ,急性 期 治 
疗 后 需要 维持 治疗 至 少 6 一 12 个 月 。 


第 二 节 广泛 性 焦虑 障碍 


广泛 性 焦虑 障碍 (generalized anxiety disorder, GAD)， 
又 称 慢性 焦虑 ,是 以 持续 的 紧张 不 安 ,过 分 的 担心 忧虑 为 
特征 ， 全 人 自主 神经 功能 兴奋 和 过 分 警觉 的 一 种 慢性 焦虑 
障碍 。 这 类 患者 常常 皱 着 局 头 .坐立不安 ,皮肤 苍白 ,手心 
出 汗 。 通 常 病程 迁延 、 难 以 竣 愈 并 常 反 复发 作 。 
GAD 很 常见 ,在 国外 的 流行 病 学 调查 中 ,GAD 的 年 患 
病 率 为 2.1% ,终身 患 病 率 为 4.1%, 大 多 发 病 于 20~ 40 
岁 人 性 ,老年 人 群 中 更 常见 。 此 障碍 通常 开始 
于 儿童 或 青少年 期 ,但 也 可 以 在 任何 年 龄 开始 ,开始 时 往往 
就 诊 于 各 怪 几 这 内 外 科 , 多数 以 驱 体 疼痛 ,疲乏 ,抑郁 
































型 抗 抑郁 剂 
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一般 治 疗 有 效 剂量 



























第 四 章 焦虑 障 下 
和 (或 ) 睡 眠 障碍 为 主诉 ,晚期 才 求助 于 精神 卫生 服务 机 构 ， 


与 各 种 躯体 疾病 .物质 滥用 .其 他 焦虑 放 碍 .心境 阵 碍 和 人 
格 障 碍 有 着 较 高 的 共 病 率 。 
〖 病 因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 遗传 因素 ”GAD 的 发 病 机 制 中 遗传 因素 也 是 很 


重要 的 一 部 分 ,具有 中 度 的 可 遗传 性 ( 约 30 兴 )。 有 研究 显 
示 .GAD 患者 的 一 级 亲属 患 病 风险 为 19. 5%， 而 对 照 组 的 
一 级 亲属 患 病 风险 仅 为 3. 5%。 

(二 ) 神经 生化 因素 GAD 涉 及 的 神经 生化 因素 包括 
NE 能 激活 ,GABA- 葵 二 氮 草 受 体 (BZDs) 的 异常 .5-HT 调 
节 亲 乱 等 。 在 焦虑 和 恺 惯 的 动物 模型 中 ,在 边缘 区 和 脑 干 
注入 BZDs 受 体 激动 剂 具 有 抗 焦虑 作用 ， Re 

GAD 可 能 与 BZDs 和 GABA 受 体 功 能 异常 有 

(三 ) 神经 通路 和 影像 学 研究 eerie 能 存在 以 
杏仁 核 为 核心 的 慌 惧 应 答 异 常 激活 : 额 叶 内 侧 回 和 查 仁 核 
参与 的 调节 环 路 异常 ,导致 对 现实 恐惧 的 泛 化 条件 化 和 敏 
感化 。 在 神经 结构 影像 中 ,有 人 报道 了 GAD 患者 组 右 侧 
杏仁 核 和 全 杏仁 核 体积 大 于 正常 对 照 组 ,功能 硫 共振 研究 
中 ,发 现 GAD 组 杏仁 核 活 动 增强 , 腹 外 侧 前 额 皮 质 和 前 扣 
带 皮质 的 活动 性 也 比 正 ? 常 对 照 组 增强 。 

(四 ) 心理 社会 因素 行为 主义 理论 认为 GAD 患者 
的 焦虑 和 和 恐 惧 是 对 某 些 环境 刺激 的 条 件 反 射 ,通过 学 习 获 
得 并 强化 ; 认 知 理论 认为 信息 处 理 的 偏 倚 是 GAD 患者 的 
因 , 包 括 固有 记忆 中 的 威胁 性 信息 偏 倚 、 对 信息 的 选 
生 注意 偏 倚 ` 面 对 矛盾 难以 决定 等 ,信息 加 工 的 持久 焉 由 
na 。 另 外 ,人 格 因素 相当 重要 ， 

1 具有 焦虑 特质 的 人 往往 更 容易 在 一 定 社会 环境 因素 影响 
a 的 表现 。 

















【临床 表现 】 
GAD 是 以 持续 的 .全 面 的 ,无 明确 对 象 或 固定 内 容 的 
担心 或 害怕 为 特征 ,对 现实 中 可 能 发 生 的 某 些 事 过 分 担忧. 





这 种 焦虑 与 周围 任何 特定 的 情境 没有 关系 ,如 担心 自己 或 
亲戚 发 生 交通 意外 等 。 这 种 焦虑 .担心 或 烦恼 与 现实 很 不 
相称 ,患者 常常 有 恐慌 的 预感 ,终日 性 怕 不 安 . 好 像 就 要 大 
难 临 头 一般 。 常 华 有 自主 神经 功能 闪 乱 症状 (多 汗 、 面 部 发 
红 或 苍白 等 症状 ) ,常见 性 功能 障碍 和 睡眠 障碍 。 一 般 来 
说 .GAD 患者 的 焦虑 症状 是 多 变 的 :可 出 现 一 系列 生理 和 
心理 症状 。 部 分 患者 可 继 发 抑郁 或 其 他 焦虑 障碍 亚 型 . 病 
程 多 为 慢性 迁延 。 

GAD 患 首 的 焦虑 和 烦恼 表现 为 对 未 来 可 能 发 生 的 、 难 
以 预料 的 某 种 危险 或 不 幸 事件 的 经 常 担心 ,但 又 不 同 于 " 预 
期 焦虑 "患者 ,有 时 不 能 明确 意识 到 担心 的 对 象 或 内 容 , 而 
只 是 一 种 提心吊胆 的 内 心 体验 ( 即 性 焦虑， free 
floating anxiety), 也 可 能 是 某 一 两 件 非 现 实 的 威胁 ,威胁 的 
对 象 可 以 是 他 自身 或 亲友 的 不 幸 事 件 . 行为 表现 为 接手 、 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


来 回 走 动 \ 不 能 安 坐等 ,可 见 眼 瞪 ` 面 肌 或 手指 震颤 、, 双 丑 紧 
锁 \ 疲 乏 无 力 等 。 同 时 还 可 表现 为 易 惊吓 、 易 激 车 等 敏感 























〖 诊 断 与 鉴别 诊断 】 
(一 ) 广泛 性 焦虑 障碍 的 诊断 要 点 
1. 以 持续 的 原 发 性 焦虑 症状 为 主 ,经 常 或 持续 的 缺乏 
明确 对 象 和 具体 内 容 的 恐惧 或 提心吊胆 , 伴 有 显著 的 自主 
神经 症状 及 运动 性 不 安 。 患 者 因 难 以 忍受 又 无 法 解脱 而 感 
到 痛苦 。 
2. 符合 症状 标准 至 少 已 6 个 月 。 
(二 ) 鉴别 诊断 
1. 正常 人 的 应 激 状 态 正常 人 在 应 激 时 会 出 现 焦 虑 
反应 ,但 其 焦 卡 程 度 及 持续 时 间 和 现实 "刺激 ”是 相称 的 , 且 
随 着 应 激 的 消退 而 减轻 。 
2. 特定 身体 疾病 ”可 表现 为 与 GAD 相似 的 症状 , 例 
如 甲状 腺 功能 亢进 ,可 导致 易 激 惹 、 坐 立 不 安 . 震 额 及 心动 
过 速 。 相 关 的 体格 检查 和 实验 室 检查 可 鉴别 。 
3. 精神 活性 物质 酒精 、 咖 啡 的 小 也 可 导致 长 期 
慢性 的 焦虑 ,需要 仔细 地 询问 用 药 史 ,注意 戒 断 反应 出 现 的 
时 间 ,一 般 晨 起 时 焦虑 特别 严重 。 
4. 抑郁 障碍 ”相对 于 焦虑 症状 ,其 抑郁 症状 更 为 严 
重 , 同 时 症状 出 现 的 先后 顺序 不 同 ,在 GAD 患者 中 焦 虐 证 
状 先 出现 ,病程 较 长 时 才 逐 渐 觉 得 生活 无 愉快 感 ,一 般 无 尽 
轻 的 情绪 变化 。 


















































心理 治疗 ”多 种 心理 治疗 的 方法 对 GAD 有 效 ， 
重 构 ,呼吸 控制 放松 训练 ,心理 动力 治疗 等 。 治 
聚焦 于 患者 对 威胁 感知 升 高 ,灾难 性 期 待 . 过 分 担 
4 驱 体 证 状 等 问题 。 研 究 发 现 CBT 的 疗效 可 能 会 
心理 治疗 和 单纯 的 行为 治疗 , 且 在 一 定 程度 上 
有 利于 降低 治疗 的 脱落 。 
(二 ) 药物 治疗 ”推荐 新 型 抗 抑郁 剂 药 作为 一 线 选 择 ， 
如 SSRIS .5- 头 色 腕 和 去 甲 皮 上 腺 素 双 重 再 摄取 抑制 齐 

















药 治 疗 8 一 10 周 无 明显 疗效 者 ,可 以 换 用 其 他 药物 


第 三节 ”社交 焦虑 障碍 


社交 焦 虚 障 候 (social anxiety disorder, SAD) 又 称 为 社 
交感 企 症 (social phobia)。 表 现 为 对 社交 或 表现 性 活动 明 
显 而 持 久 的 丽 慢 。 国 外 的 流行 病 学 调查 数据 显示 普 授 人 群 
小 SAD 终 导 患 病 率 10%” 一 13%。 该 病 是 一 种 慢性 疾病 . 
芋 玉 均 状 程 约 为 259 年 .自发 缓解 的 可 能 件 不 大 .只 有 114 
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的 患者 可 以 恢复 正常 ,1/3 患者 社会 功能 受到 明显 影响 。 
SAD 常常 发 病 于 青春 期 ,患者 在 社会 交往 、 职 业 和 生 
活 中 处 处 受 限 ,由 于 害怕 和 回避 社会 交往 ,继而 就 业 困难 ， 
失业 率 高 出 正常 人 的 3 倍 ;相应 的 个 人 事业 很 难 发 展 ,造成 
经 济 收入 微薄 和 社会 地 位 低下 ;生活 中 常常 因此 辍学 .单身 
或 离婚 。 部 分 患者 可 共 病 酒 滥用 或 其 他 精神 活性 物质 的 使 
用 ,因为 短期 可 缓解 其 社交 焦虑 症状 。 











【病因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 遗传 因素 ”在 对 SAD 的 双生 子 和 家 庭 的 研究 中 
发 现 ,来 自 跟 传 因素 约 为 21 听 ,来 自 环境 因素 约 为 36% ,一 
般 认 为 SAD 有 轻 度 到 中 度 的 遗传 性 ,是 遗传 和 环境 共同 作 
用 的 结果 。 

(二 ) 神经 生化 因素 ”有 学 者 认为 SAD 患者 中 枢 5 
HT 能 反应 性 水 平 提高 可 能 与 其 发 病 机 制 有 关 , 研 究 还 发 
现 SAD 患者 的 多 巴 胺 D; 受 体 结合 力 显著 低 于 正常 ,存在 
多 巴 胺 调节 减少 ,NE 能 激活 等 异常 现象 。 但 是 目前 SAD 
的 生化 及 药物 的 作用 机 制 并 没有 得 到 阐明 ,而 且 存在 一 定 
争议 。 

(三 ) 心理 及 环境 因素 ”心理 成 长 过 程 中 的 环境 因素 
在 SAD 发 病 机 制 中 也 起 着 非常 重要 的 作用 。 例 如 ,家 庭 环 
境 、 教 养 方式 人 格 特征 ,着 耻 感 .自我 评价 及 自 并 心 \ 防 御 
方式 及 应 对 方式 都 与 SAD 的 发 生 有 关 。 


【临床 表现 】 

SAD 的 核心 特征 是 显著 和 持久 地 害怕 在 社交 活动 或 
与 人 交往 时 被 人 关注 或 得 到 不 良 评价 ,害怕 在 公众 面前 出 
丑 或 遇 到 乾 炊 , 伴 有 回避 ,或 带 着 强烈 的 焦虑 ,同时 可 以 出 
现 鲍 体 症 状 。 这 些 情况 包括 害怕 在 公众 场合 讲话 、 进 食 或 
写字 ,害怕 与 不 熟悉 的 人 谈话 或 被 人 注视 ,参加 确 会 或 面 
试 。 常 见 的 精神 症状 包括 害怕 、 恐 惧 及 焦虑 。 躯 体 症状 包 
括 心 跳 加 快 ,出 汗 发抖. 口吃 ,脸红 .肌肉 紧张 及 恶心 ,腹泻 
等 症状 。 对 SAD 患者 来 说 ,恐惧 的 社交 场景 可 能 是 一 个 ， 
也 可 以 是 几 个 ,甚至 是 几乎 所 有 的 社交 场合 ,后 者 常 被 称 为 
广泛 性 SAD。 











【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 诊断 要 点 

1 害怕 对 象 主要 为 社交 场合 (如 在 公共 场合 进食 或 说 
话 、 聚 会 .开会 ,或 怕 自 己 做 出 一 些 难 堪 的 行为 等 )D 和 人 际 接 
触 (如 在 公共 场合 与 人 接触 , 怕 与 他 人 目光 对 视 ,或 习 在 与 
人群 相对 时 被 人 审视 等 ) 。 常 伴 有 自我 评价 低 和 害怕 批评 。 

2. 符合 症状 标准 至 少 已 3 个 月 。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1. 回避 性 人 格 障碍 ”回避 性 人 格 障 幅 主要 特点 为 回 
导 社 安 . 害 怕 被 拒绝 或 否定 ,社交 退缩 ,即使 是 与 
系 的 人 接触 也 表现 为 行为 拘 首 。SAD 与 回避 性 人 格 障碍 











性 人 格 障碍 的 发 生 更 早 ,症状 
回避 性 人 格 障 碍 是 一 个 从 正 





这 类 患者 也 会 出 现 恐 惧 
门 所， ee 场合 出 现 惊 妨 发 
导致 难 虐 ,一 般 米 说 , 惊 登 发 作 的 诱发 情境 与 SAD 和 网 
i 可 在 任何 情境 下 发 作 . 慌 饶 的 内 容 也 有 所 不 同 .SAD 
害怕 别人 给 对 不 好 的 评价 和 中 名 
或 失 去 控制 o 
3. 抑郁 障碍 省 也 可 以 出 现 社交 
与 人 相处 ,但 他 们 的 这 些 表 现 是 由 于 兴趣 和 愉悦 感 的 缺失 . 
而 不 是 怕 别 人 的 评价 。 





如 | 





而 不 是 害怕 会 发 疯 









(一 ) 心理 治疗 ”包括 支持 性 心理 治疗 .CBT 以 及 动 
力 性 心理 治疗 。 其 中 证 据 最 多 的 是 CBT, 常 用 的 技术 包括 
其 省 、 认 知 重建 和 社交 技能 训练 。 另 外 ,对 SAD 患者 而 言 . 
团体 心理 治疗 效果 往 ,主要 有 认 知 行为 团体 治疗 与 
社交 效能 训练 黄种 正规 治疗 方法 。 

(二 ) 药物 治疗 ”适用 于 SAD 治疗 的 药物 有 帕 罗 西河 
等 SSRIs 类 新 型 抗 抑郁 药 , 葵 二 氮 草 类 .5-HTA 受 体 部 分 
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激动 剂 ( 丁 蝶 环 酮 . 坦 度 螺 酮 ) 等 也 可 辅助 应 用 。 不 过 ,更 提 
倡 心理 治疗 与 药物 结合 的 治疗 , 即 药物 常常 可 以 控制 焦虑 






症状 ,起 效 较 快 ,而 心理 治疗 虽 





然 起 效 较 晚 ,但 疗效 持久 . 患 





者 获得 的 新 的 认 知 方式 和 社交 技能 增强 了 社会 适应 能 力 ， 
因此 两 者 的 组 合 可 能 是 目前 治疗 SAD 患者 的 最 佳 选择 。 


第 四 节 ”特定 钨 慢 症 








算 电 

rg 怕 雷 ; 电 、 伯 轨 章 、 怕 飞行 . 怕 封 闭 的 空 
〈 幽 闭 恐 惧 )、 怕 在 公共 厕所 排尿 或 排便 ` 怕 吃 某 种 食物 、 怕 
牙医 ,. 怕 见 血 或 见 到 伤害 。 这 里 ,患者 的 恐惧 通常 不 是 物体 
本 身 , 而 是 与 这 些 事 物 接触 或 遇 到 这 些 场 景 会 产生 的 可 怕 
后 果 。 它 可 以 表现 为 三 个 部 分 :预期 焦虑 .恐惧 以 及 由 此 产 
生 eh et 者 都 知道 他 们 所 慌 惧 的 对 
么 可 怕 的 ,但 仍然 十 分 害怕 ,恐惧 的 对 象 一 般 
,很 少 泛 化 。 

该 病 常 起 始 于 童生 ,动物 恐 慢 症 常 起 始 于 童年 早期 , 调 
i 起 惧 证 | 和 青 人 在 美国 的 
























淮 在 15 岁 ， 女性 多 见 ， ee 的 两 倍 。 这 
于 精神 卫生 服务 机构 。 

治 亲 提倡 药物 联合 心理 治疗 ,尤其 是 
的 暴 路 和 脱 敏 笠 关 重 要 。 
抑 便 约 ， 








单一 全 雏 场 合 


药物 推荐 主要 为 SSRIS 





第 四 章 


第 五 节 强 迫 证 


强迫 症 (obsessive-compulsive disorder. OCD) 曾 被 称 





为 强迫 性 神经 症 .是 以 反复 的 .持久 的 强迫 观念 和 (或 ?强迫 
ier ei 识 的 自我 反 





强迫 同时 存在 为 特征 , 即 患者 明知 强迫 症状 的 持续 存在 鞋 
无 意义 上 且 不 合理 .但 不 能 摆脱 .使 患者 感到 痛苦 。 





病因 与 发 病 机 制 】 
(一 ) 遗传 因素 强迫 症 有 量 
:下 强迫 症 的 比例 ( 同 


著 的 家 庭 聚 集 性 .强迫 症 
约 为 ne 一 70 叭 ) 明 














:5 有关 ， ee a 
主 的 候选 基因 研究 发 现 其 涉及 的 基因 复杂 .有 sie 易 
基因 ,包括 5-HT 相关 基因 [5-HT 受 体 基 因 、5- 羟 色 胺 
转运 体 (5-HTT) 基 因 ]、 色 氨 酸 产 化 酶 基因 、 多 巴 胺 转运 蛋 
白 基 因 , 多 巴 胺 受 体 基因 、 儿 茶 酚 -0 〇 - 甲 基 转 移 酶 (COMT) 
基因 . 谷 氨 酸 转运 体 等 均 可 能 与 强迫 症 有 关 。 
(二 ) 神经 生化 因素 ”已 有 的 大 及 研究 证 据 表明 强迫 
证 的 发 病 机 制 与 5-HT 能 的 调节 异常 有 关 . 例 如 ,研究 发 现 
:强迫 症状 的 减轻 , 脑 消 液 5-HT 代谢 产物 5- 羟 吗 唆 乙 
酸 含量、 血小板 5-HT 浓度 均 有 所 下 降 .而 且 SSRIs 治疗 强 | 
迫 症 有 效 等 。 目 前 的 研究 发 现 :强迫 症 患 者 还 可 能 存在 多 | 
巴 胺 能 失调 ， 长 期 给 









区 


全 老鼠 服用 多 巴 胺 持 抗 剂 雁 吡 罗 产 
行为 与 人 类 的 强迫 检查 相似 。 其 他 的 异常 还 包括 强迫 
者 脑 冰 液 中 后 叶 加 压 素 、 脑 兰 液 生长 抑 索 、 脑 疹 液 催产 索 
异常 。 
(三 ) 神经 通路 和 影像 学 研究 一 般 认为 强迫 症 的 神 
经 解剖 基础 和 有 眶 额 叶 边缘 基底 神经 节 环 路 有 关 。 前 额 叶 . 
特别 是 眶 额 皮 质 (orbitofrontal cortex， OFO) .在 强迫 症 的 
发 生 中 起 着 非常 重要 的 作用 。 功 能 性 脑 成 像 技 术 (PET、 
SPECT 等 ) 研 究 发 现 有 些 强迫 症 患 者 双 侧 尾 状 核 和 眶 额 皮 
质 外 侧 代谢 率 升 高 , 另 一 项 人 研究 发 现 治疗 前 强迫 症 串 和 
带 回 皮质 .丘脑 与 苍白 球 的 简 萄 粮 代 谢 显 葵 增 
的 患者 其 扣 带 回 的 过 度 活 动 有 下 降 , 即 强迫 
缘 - 基 底 节 的 功能 失调 有 关 。 
(四 ) 心理 社会 因素 ”从 精神 分 析 的 角度 看 强迫 性 观 
念 总 是 变相 的 自我 遗 责 , 它 从 讨 抑 中 重 现 出 来 ,往往 与 某 些 
:行为 或 攻击 性 冲动 有 关 。 而 继 发 出 现 强 转动 作 上 


是 防御 
重 现 ” 的 结果 。 他 们 往往 利用 肖 、 反 问 形 
















了 有 眶 秆 - 边 























成 和 退行 等 防御 机 制 来 应 对 那些 不 被 接 着 。 认 
知行 为 理论 的 观点 认为 :以 特定 的 环境 为 条 件 , 由 此 产生 焦 


虑 . 患 才 为 了 减少 焦虑 而 出 现 强 扎 性 仪式 ,如果 该 仪式 有 


效 . 则 强迫 行为 可 能 在 以 厅 发 和 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


【临床 表现 了 

强迫 症 的 临床 特点 为 反复 发 生 的 强迫 观念 或 强迫 动作 
或 二 者 都 有 ,导致 患者 本 人 内 心痛 苦 , 并 严重 影响 社会 
功能 。 

1. 强迫 观念 “ 指 某 些 思想 或 想法 不 断 地 重复 出 现 , 明 

知 没有 必要 ,但 无 法 摆脱 , 常 引起 焦虑 和 痛苦 。 比 如 强迫 怀 
疑 . 强 迫 联 想 、 强 迫 性 穷 思 竟 虑 ,强迫 回忆 等 。 强 迫 怀 疑 , 串 
者 对 自己 言行 的 正确 性 反复 产生 怀疑 ,如 怀疑 门窗 是 否 关 
上 ;强迫 联想 ;看 到 或 想到 一 个 词句 或 观念 , 便 不 由 自主 联 
想起 另 一 个 观念 或 词句 ,如 果 联想 内 容 与 原意 相反 , 则 称 为 
强迫 性 对 立 思维 ;强迫 回忆 :患者 对 经 历 过 的 事件 ,不 由 自 
主 地 在 脑海 中 反复 呈现 ;另外 还 有 强迫 性 害怕 坎 失 自控 能 
力 、 强 迫 情绪 ,强迫 意向 等 。 很 多 强迫 观念 的 内 容 带 有 攻击 
性 、 性 色彩 、 宗 教 性 ,甚至 可 以 是 荒诞 的 。 
2. 强迫 动作 “” 常 是 强迫 思维 导致 的 不 由 自主 的 顺应 
性 行为 ,企图 由 此 减轻 强迫 思维 引起 的 焦 虚 。 比 如 强迫 洗 
涤 就 是 为 了 减轻 怕 胜 所 引起 的 焦虑 而 采取 的 强迫 动作 。 另 
外 ,还 有 如 强迫 检查 、 强 迫 询问 、 强 迫 性 仪式 动作 等 。 
























































【诊断 与 鉴别 诊断 了 
(一 ) 强迫 症 的 诊断 要 点 
. 反复 出 现 的 强迫 思维 或 强迫 动作 ,有 意识 的 自我 强 








控制 ;社会 功能 严重 受 损 。 

2. 符合 症状 标准 至 少 已 3 个 月 。 

二 ) 鉴别 诊断 

.精神 分 裂 症 ”也 可 出 现 强迫 症状 ,但 这 类 患者 一 般 














强迫 症状 不 昔 恼 、 无 自 知 力 和 求治 愿望 , 伴 有 其 他 精神 病 
性 症状 ,不 伴 有 明显 的 焦虑 情绪 ,缺乏 强烈 的 自我 控制 
意向 。 


2. 抑郁 症 ”强迫 症 患 者 往往 伴 有 抑郁 症状 ,区 别 在 于 
症状 出 现 的 顺序 ,以 及 主要 的 临床 相 。 一 般 抑 帮 症 患 老 早 
期 出 现 严 重 的 情绪 低落 ,如 鉴别 困难 优先 诊断 抑郁 症 。 

3. 强迫 性 人 格 障碍 ， 这 类 患者 大 多 会 注重 细节 、 追 求 
完美 .刻板 固执 等 ,他 们 一 般 习 惯 于 自身 的 行为 方式 ,症状 
具有 自我 相 容 性 ,缺乏 明确 的 强迫 思维 或 动作 ,往往 能 够 较 

5 学习 , 因 社 会 功能 影响 不 大 极 少 主动 就 诊 。 


























(一 ) 药物 治疗 ”临床 下 治疗 强迫 症 的 一 线 药 物 为 
SSKIs 类 抗 抑郁 药 , 氢 西 汀 、 氢 伏 沙 明 、 帆 风 西 汀 和 舍 曲 林 
这 站 种 药物 的 有 效率 为 4 色 一 60 只 , 远 高 于 安奈 剂 ( 约 
20 攻 ) 疗效 不 侍者 ,可 选择 包括 拟 米 帕 明 、 文 拉 法 辛 缓 释 
剂 .西欧 普兰 . 米 须 平 . 联 合 使 用 小 剂量 抗 精神 病 药 物 等 治 
疗 方 案 




















(二 ) 心理 治疗 ”包括 CBT、 精 神 分 析 疗 法 以 及 森田 
疗法 等 ,但 证 据 较 多 和 肯定 的 治疗 方法 主要 为 暴露 十 反应 
预防 .以 及 认 知 行为 治疗 。 

(三 ) 其 他 治疗 @@MECT: 对 部 分 难 治 性 强迫 症 病 
例 ,应 用 改 良 电 抽 搞 治疗 (MECT) 可 取得 较 好 的 疗效 ,但 目 
前 该 项 治疗 的 机 制 尚 不 清楚 。@ 经 颅 磁 刺 激 (transcranial 
magnetic stimulation, TMS): 一 项 小 样本 的 研究 提示 对 强 
迫 观 念 和 强迫 行为 均 有 改善 。 @ 其 他 : 难 治 性 强人 迫 症 患 者 
是 指 经 过 足 量 ( 推 荐 剂量 的 上 限 )、 足 疗程 (一 般 8 一 10 周 ) 
的 三 种 SSRIs 类 抗 抑郁 药 治疗 无 效 , 对 行为 治疗 无 效 , 且 上 
述 治疗 至 少 持续 5 年 者 。 有 学 者 认为 对 他 们 可 以 通过 毁损 
(如 射频 热 凝 或 y 刀 ) 或 电 刺 激 ( 如 DBs) 脑 内 特定 神经 解剖 
结构 ( 扣 带 前 回 毁 损 术 、 内 弃 前 肢 毁 损 术 、DBS 植 人 术 等 )， 
以 达到 改善 和 控制 强迫 症状 的 目的 。 但 由 于 手术 适应 证 目 
前 缺乏 统一 标准 ,其 远 期 的 不 良 反应 和 局 限 性 有 条 进一步 
研究 ,所 以 仅 作为 治疗 难 治 性 强迫 症 的 最 后 一 种 选择 。 


第 六 节 ”创伤 后 应 激 障碍 


20 世纪 70 年 代 创 伤 后 应 激 障碍 (post-traumatic stress 
disorder, PTSD) 最 初 被 称 为 “越战 综合 征 ”, 主要 是 由 于 越 
南 战 争 期 间 许 多 老兵 出 现 了 不 同 程度 的 应 激 症 状 ,持续 儿 
个 月 至 几 年 不 等 ,1980 年 开始 被 收录 在 DSM- 夺 中 ,表现 为 
对 异乎 寻常 的 威胁 性 ,灾难 性 事件 的 延迟 和 (或 ) 持 久 的 反 
应 。 近 年 来 ,我 国 突 发 自然 灾害 或 重大 伤亡 事件 (如 地 震 、 
交通 事故 和 矿难 等 ) 的 现场 救援 和 善后 处 理 中 也 开始 重视 
这 类 问题 ,并 给 予 危机 干预 等 处 理 。 

相对 于 其 他 精神 障碍 而 言 较为 特殊 的 是 PTSD 患者 必 
须要 经 历 或 目睹 过 创伤 性 事件 (必要 条 件 ), 但 不 是 所 有 经 
历 过 这 些 事件 的 人 都 会 发 展 成 PTSD( 非 充分 条 件 ) 。 


【病因 与 发 病 机 制 】 

(一 ) 遗传 因素 ”近年 来 在 家 族 研究 、 挛 生子 研究 及 分 
子 遗 传 学 研究 等 方面 的 发 现 均 已 证 实 , PTSD 存在 一 定 的 
基因 遗传 性 。 目 前 被 认为 与 PTSD 相关 的 基因 包括 5- 产 色 
胺 转运 体 (5-HTT) 编 码 基 因 ( 如 ;5- 产 色 胺 转运 基因 的 SS 
基因 型 ) .多巴胺 受 体 D, 编 码 (DRD2) 基 因 等 。 

(二 ) 神经 生化 因素 ”遭遇 重大 创伤 事件 的 PTSD 患 
者 可 能 存在 5 HT, 下 丘脑 -垂体 -肾上腺 CHPA) 轴 、 神 经 肽 
和 内 源 性 阿片 类 物质 等 方面 的 失调 。 

(三 ) 神经 通路 和 影像 学 研究 ”目前 认为 与 PTSD 最 
相关 的 脑 区 包括 前 额 叶 ( 前 扣 带 回 区 , 脱 体 下 皮质 及 内 侧 括 
叶 轴 有 部 分 )\ 查 仁 体 和 海马 结构 。 相 应 的 神经 通路 为 : 边 
缘 系 统 活动 过 度 (杏仁 核 , 扣 带 回 ) 以 及 对 创伤 性 刺激 的 皮 
质 反应 减弱 (前 额 ` Broca 区 域 ) 。 结 构 磁 共振 发 现 这 类 患 
者 额 时 皮质 .前 扣 带 回 区 ,海马 的 体积 减 小 ,功能 磁 共 振 研 
究 显示 在 给 予 与 创伤 有 关 刺 激 时 ,PTSD 患者 额 叶 内 侧 皮 







































质 激活 减低 或 不 能 激活 。 

(四 ) 心理 ,社会 因素 ”对 于 PTSD 患者 而 言 .他 们 的 
创伤 记忆 可 以 很 容易 被 唤醒 ,往往 还 伴 有 强烈 的 情绪 和 感 
党 ,记忆 的 重 现 会 使 患者 仿佛 又 重新 经 历 了 一 次 创伤 .他 们 
的 记忆 可 以 表现 为 闻 入 性 记忆 和 空白 性 记忆 两 种 类 型 。 











【临床 表现 了 

临床 上 PTSD 最 常见 的 症状 有 三 种 : 间 和 性 症状 ( 回 
内 )、 答 党性 增 商 和 回避 。 间 入 性 症状 即 对 创伤 的 阳 要 
体验 或 梦 订 ,反复 发 革 生 。， 党 性 
表现 为 易 激 巷 和 对 周围 环境 的 敏感 性 增 
鸟 ”。 同 避 症 状 则 以 社会 生活 退缩 为 主 .患者 努力 回 | 旭 能 殴 
起 创伤 的 一 切 活动 或 处 境 。 这 些 症状 还 伴随 着 一 系列 令 人 
痛苦 的 心理 体验 ,并 且 这 种 心理 体验 长 时 间 存 在 .继而 可 以 
导致 其 病 焦虑、 抑郁 、 物质 i 依赖 等 多 种 精神 疾患 。 也 可 以 共 
病 高 血压 .支气管 呼 跑 等 驱 体 疾病 ,可 伴 有 认 知 、 主 观 记 忆 
的 能 力 下 降 ,需要 注意 的 是 .PTSD 患者 的 自杀 危险 性 可 高 
达 19%。 
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【诊断 与 鉴别 诊断 】 

(一 ) 创伤 后 应 激 障碍 的 诊断 要 点 

1. 由 异乎 寻常 的 威胁 性 或 灾难 性 必 
出 现 和 长 期 持续 的 精神 隘 碍 。 主 要 
性 的 创伤 性 体验 重 现 ( 病 理性 重 现 ) 、 梦 境 ,或 因 面 临 
相似 或 有 关 的 境遇 ,而 感到 痛苦 和 不 由 自主 地 反复 回想 ; 持 
续 的 答 觉 性 增高 ,持续 的 回避 ;对 创伤 性 经 历 的 选择 性 遗 
苹 ; 对 未 来 失去 信心 。 

2. 精神 障 得 延迟 发 生 ( 即 在 遭受 创伤 后 数 日 jy 
后 ,罕见 延迟 半年 以 上 才 发 生 ), 符 合 症状 标准 至 少 已 
2 全局。 

(二 ) 鉴别 诊断 

1. 器 质 性 精神 障碍 ”重大 的 创伤 事件 往往 有 头 部 或 
身体 的 受伤 ,因此 必须 要 排除 该 诊断 ,器 质 性 精神 障碍 往往 
有 相应 的 神经 系统 体征 或 意识 水 平 的 改变 ,另外 ,其 精神 证 
状 的 变化 与 躯体 情况 可 呈现 相关 性 。 

2. 抑郁 症 ”PTSD 患者 往往 伴 有 情绪 问题 , 故 须 鉴别 。 
但 抑 邦 症 患 者 一 般 不 会 出 现 * 创 伤 体验 的 内 回 ”持续 的 警 
觉 性 增高 和 回 避 行 为 。 

3, 惊恐 障碍 ”这 类 患者 出 现 的 惊 丽 发 作 , 睡 眼 差 , 回 

















第 四 章 焦虑 障碍 


避 行 为 等 与 PTSD 有 所 类 似 .但 惊 恶 障碍 一 般 并 非 出 现在 
重大 的 创伤 性 事件 之 后 ,往往 症状 的 出 现 不 局 限于 任何 特 
定 的 情境 ,具有 不 可 预测 性 . 且 一 般 不 会 有 创伤 体验 的 
闪 回 。 

4. 适应 障碍 ”该 病 也 可 表现 为 多 个 方面 的 适应 不 良 . 
但 其 应 激 源 通常 并 不 严重 ,在 正常 经 历 的 范围 内 .并 没有 反 
复 的 创伤 体验 。 


【治疗 】 

(一 ) 心理 治疗 PTSD 患者 是 在 创伤 事件 之 后 出 现 
的 一 种 心理 状态 失衡 ,如 果 能 及 时 恰当 地 给 也 心理 干预 . 矫 
正 因 创 伤 性 事件 引发 的 认 知 、 情 绪 和 行为 问题 ,以 达到 绥 解 
症状 促进 康复 的 作用 。 常 用 的 心理 治疗 方式 为 CBT. 包 括 
认 知 疗法 .暴露 疗法 (分 级 暴露 .延迟 暴露 .虚拟 现实 暴露 ) 
与 应 激 脱 敏 训练 ,应 激 预防 训练 .催眠 等 治疗 方式 的 有 效 性 
都 已 有 文献 报道 。 其 他 的 心理 治疗 方式 还 包括 眼 动 脱 丝 和 
再 加 工 (eye movement desensitization and reprocessing, 
EMDR) 和 人 际 心理 治疗 等 对 PTSD 也 是 适用 的 。 

(二 ) 药物 治疗 ”常用 的 有 抗 抑郁 药 (74. 3%)、 抗 焦虑 
药 (73.7%) 及 抗 精神 病 药 (21. 3%)。SSRIs 类 抗 抑郁 药 
(如 帕 罗 西 汀 和 舍 曲 林 等 ) 因 其 疗效 和 安全 性 好 ,不 良 反 应 
轻 , 目 前 已 被 推荐 为 治疗 PTSD 的 一 线 药物 。 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


第 五 革 


诡 妄 、 痴 采 和 遗忘 综合 征 多 见于 老年 人 。 临 床 特征 随 
病变 部 位 和 严重 程度 而 变化 。 起 病 急 又 ,病变 范围 广泛 者 ， 
常 表现 为 诡 亡 ;而 进展 缓慢 者 可 能 逐渐 发 展 为 痴呆 ;记忆 障 
但 突出 而 其 他 认 知 功能 相对 保持 完好 属 遗 忘 综合 征 。 上 述 
综合 征 可 以 在 同一 患者 身上 先后 出 现 ,也 可 并 存 。 下 面 就 
痴 采 、 诡 亡 、 遗 忘 综合 征 及 其 相关 疾病 的 病因 ,临床 表现 . 诊 
断 和 处 理 等 分 别 加 以 叙述 。 


第 一 节 诡 亡 


诡 亡 (delirium) 是 表现 为 意识 .注意 力 、 感 知觉 .思维 、 
‖ 记忆 、 行 为 ,情绪 障碍 和 睡眠 -党 醒 周期 功能 紊乱 的 一 组 病 
曾 因 非 特异 性 的 综合 征 。 可 以 发 生 于 任何 年 龄 ,但 以 老年 人 
多 见 。 状 妄 一 般 起 病 急 ,病程 短 .病情 发 展 迅速 , 故 又 称 为 
急性 脑病 综合 征 (acute brain syndrome) 。 

尽管 社区 人 群 中 诡 亡 的 患 病 率 仅 有 1%%~2% ,但 宇 85 
岁 老 年 人 群 中 的 患 病 率 可 高 达 14%。 综合 性 医院 住院 患 
者 诡 亡 的 发 病 率 约 为 10%~30%, 术 后 或 终 末 期 疾病 的 患 
者 诡 安 的 发 病 率 更 高 , 约 80% 的 患者 在 死亡 前 发 生 话 亡 。 
































【病因 与 发 病 机 制 】 
(一 ) 病因 诡 亡 是 多 种 因素 导致 的 广泛 性 脑 功能 障 
亿 , 病 因 大 致 可 分 为 三 大 类 ， 
1 躯体 疾病 ” 诡 亡 可 由 多 种 钢 体 疾病 引发 (包括 感 
染 ) ,如 心肌 梗死 \ 心 源 性 休克 和 心 衰 的 患者 由 于 脑 灌注 减 
低 导 致 次 亡 : 引 起 脑 能 量 代谢 障碍 的 器 官 功能 不 全 、 内 分 泌 
和 代谢 性 疾病 均 可 导致 诡 亡 。 
2. 原 发 颅 内 闯 病 ” 诡 安 可 以 源 于 各 种 脑 部 病变 ,如 感 
雪 ,用 交 、 脑 外 伤 , 首 痫 和 脑 卒 中 等 。 脑 血管 病变 引 起 基底 
季 利 丘脑 损害 时 常会 引起 意识 障碍 , 右 侧 颈 叶 ,前额 叶 辛 中 
半 也 常 导 敏 涛 安 
3 外 源 性 药物 ” 诡 安 与 药物 滥用 或 药物 治疗 的 不 良 
区 应 有 关 ， 精 神 活 性 物质 激活 多 巴 胶 (DA) 能 引起 激越 . 纪 
觉 和 天 起 状 态 :其 临床 表现 与 洲 安 类 似 . 而 DA 持 抗 剂 如 氢 
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话 妄 , 痴 采 和 记忆 障碍 


哌 啶 醇 对 此 有 效 也 提示 诡 亡 时 存在 DA 的 功能 过 度 ; 诡 朗 
患者 还 可 能 有 5- 凑 色 胺 (5-HT) 系 统 异 常 ,比如 药物 所 致 的 
5-HT 综合 征 的 部 分 表现 符合 谐 亡 的 特点 ;其 他 受 体 如 六- 
甲 基 -D- 天 门 冬 氨 酸 (NMDA) 受 体 .y- 氨 基 丁 酸 (GABA) 受 
体 的 激活 也 可 能 与 诡 妄 的 发 生 有 关 。 

精神 活性 物质 戒 断 后 常 导 致 诡 亡 ,如 慢性 酒精 依赖 患 
者 停 用 酒精 后 可 引起 震颤 诡 妄 。 诡 妄 的 常见 病因 见 表 24- 
5 

(二 ) 发 病 机 制 ” 目 前 对 诡 亡 的 发 病 机 制 还 了 解 不 多 。 
意识 状态 的 维持 依赖 相关 脑 结构 的 完整 和 正常 的 功能 ,其 
中 上 行 网 状 激活 系统 对 维持 意识 清晰 起 重要 作用 ,皮质 是 
产生 意识 体验 的 部 位 。 因 此 任何 疾病 状态 .只 要 破坏 正常 
的 脑 部 结构 或 降低 与 脑 代谢 活动 有 关 物 质 的 供给 .摄取 和 
利用 , 均 可 能 引起 诡 妄 。 


【临床 表现 】 

(一 ) 症状 常 急性 起 病 ,主要 表现 为 意识 障 但 \ 认 知 
功能 障碍 和 注意 力 减 退 。 病 情 具有 波动 性 ,有 *“ 层 轻 夜 重 ” 
的 规律 。 临 床 表现 常见 

1. 意识 障碍 是 诡 妄 的 主要 症状 ,患者 表现 为 迷茫 ， 
时 间 、 地 点 和 人 物 的 定向 力 差 , 时 间 定向 最 易 受 损 。 注 意 力 
的 指向 ,集中 ,持续 和 转移 能 力 降低 。 意 识 障碍 程度 可 以 介 
于 清晰 度 下 降 至 浅 昏 迷 之 间 ， 

2 感知 觉 障碍 “丰富 的 幻觉 和 错觉 ,多 为 恶 怖 性 内 
容 。 可 有 感觉 过 敏 , 如 对 声音 和 光线 的 刺激 特别 敏感 ,也 可 
有 感觉 迟钝 ; 

3. 思维 障碍 ”思维 不 连贯 ,理解 .逻辑 推理 和 抽象 思维 
能 力 减 退 。 可 能 出 现 牵连 观念 和 短暂 而 片段 的 被 害 安 想 ; 

4 情绪 障碍 ”早期 多 见 轻 度 抑郁 .焦虑 . 易 激 营 和 鸭 
惧 , 病 情 严重 者 可 表现 为 淡 潢 ， 

5. 认 知 功能 障碍 ” 认 知 功能 损害 严重 程度 不 一 、 可 有 
明显 的 波动 。 请 言 含混 不 清 , 回 答 刻 板 或 不 连贯 , 常 有 持续 
语言 。 记 忆 损 害 以 即刻 记忆 和 近 事 记 忆 最 为 突出 ,好 转 后 
对 病 中 表现 全 部 或 大 部 分 遗忘 ; 

















第 五 章 ” 诡 妄 、 奖 呆 和 记忆 障碍 















表 24-5-1 诡 妄 的 病因 
原 发 性 颅 内 疾病 身体 疾病 
感染 :脑膜 炎 、 脑 炎 内 分 记功 能 失调 (低下 或 亢进 ) 
让 外 伤 :特别 是 脑 涝 荡 垂体 
脑 血 管 意外 胰腺 
次 肝 品 肾上腺 
硬 腊 下、 蛛网 腊 下 腔 出 血 甲状 旁 腺 
症 首 及 总 首发 作 后 状态 甲状 腺 
药物 和 外 源 性 有 定 物 质 肝脏 : 肝 性 脑病 


粕 神 药 物 

抗 精神 病 药物 

三 环 类 抗 抑 爷 药 

成 冶 药 物 ( 过 世 摄 和 人 或 戒 断 ) 











葵 丙 腕 .LSD .阿片 类 等 致 幻 剂 

其 他 治疗 药物 
抗 胆 厌 能 药物 、 抗 疝 冯 药物、 抗 组 胺 药 、 左 旋 多 巴 、 
抗 心律 失常 药 、 抗 高 血压 药物 、 强 心音 、 麻 醇 药 ` 西 
咪 替 丁 ( 甲 氛 咪 县) 胰岛 素 \ 水 杨 酸 类 

酒精 (过 量 摄 入 或 戚 断 ) 

有 毒物 质 : 一 氧化 碳 、 重 金属 ( 砷 、 铝 , 鳃 采 ) 





肾脏 :尿毒 症 性 脑病 
心血 管 疾病 :心力 衰竭 、 心 脏 停 捕 、 心 律 失常 、 低 血压 、 


休克 、 高 血压 等 
呼吸 系统 :呼吸 衰竭 、 肺 栓塞 等 
血液 系统 :贫血 


代谢 疾病 : 低 血 糖 

营养 缺乏 :维生素 Bw、 叶酸 ,维生素 Bl 
电解 质 和 酸 碱 平衡 失调 : 低 钠 血 症 
手术 后 状态 ,中 里, 严重 烧伤 





OR 一 


6. 行为 障碍 ， 受 幻觉 .妄想 和 意识 障碍 严重 程度 的 影 
响 。 多 数 呈 现 兴奋 躁动 , 若 有 汐 怖 性 的 幻觉 或 错觉 时 ,可 出 
现 攻击 或 逃避 行为 。 也 可 表现 为 淡漠 .迟钝 ` 少 语 . 少 动 , 甚 

呈 亚 木 优 状态 。 如 意识 障碍 比较 严重 行为 障碍 常 可 减轻 

7. 睡 眼 觉醒 障碍 ， 可 以 表现 为 白天 思 睡 和 晚间 失眠 ， 
每 至 午后 .夜间 意识 障碍 加 剧 .也 称 作 ”日 落 现象 "。 

(二 ) 体征 ”具有 与 各 种 躯体 疾病 相关 的 体征 ,如 感 
染 、 心 脑 血管 疾病 和 神经 系统 疾病 相应 体征 。 

(三 ) 神经 心理 测验 ” 诡 妄 患者 常 有 明显 的 计算 、 注 意 
力 和 记忆 障碍 ,而 语言 功能 可 以 正常 。 临 床 可 以 采用 数字 
广度 测验 ,时间 和 地 点 定向 等 项 目 评价 患者 的 注意 力 受 损 
状况 。 由 于 患者 多 为 急性 病程 , 认 知 功能 损害 具有 明显 的 
波动 性 ,系统 性 认 知 功能 测定 的 临床 意义 并 不 大 。 


【诊断 】 
根据 起 病 急骤 .意识 障碍 . 认 知 功能 障碍 和 注意 力 减 退 
等 表现 以 及 “ 层 轻 夜 重 ” 的 特点 ,一 般 可 诊断 。 伴 有 明显 躯 
体 疾 病 、 脑 部 疾病 、 中 毒 或 药物 依赖 病史 时 ,有 助 于 诊断 。 
必要 时 应 行 脑 电 图 (EEG) 检 查 。 诡 万 的 诊断 率 较 低 ,临床 
上 约 2/3 的 患者 未 及 时 诊断 。 诡 妄 往往 是 饮 体 疾病 的 对 
备 , 应 引起 重视 。 














【鉴别 诊断 】 

1. 精神 分 裂 症 和 躁 狂 症 ” 诡 妄 患者 可 以 表现 为 明显 
的 兴奋 、 激 越 、 幻 党 和 妄想 ,容易 与 精神 分 裂 症 ` 躁 狂 症 相 混 
清 。 但 谎 妄 患者 有 意识 障碍 和 明显 的 注意 力 损害 ,并 有 ” 昼 
轻 夜 重 ”病情 波动 的 特点 ,体格 检查 和 实验 室 检查 往往 有 
躯体 疾病 的 证 据 。EEG 检查 可 见 弥 漫 性 慢 波 . 且 与 认 知 功 
能 障碍 的 严重 程度 相 平行 ,可 资 鉴 别 。 

2 痴呆 “一 般 为 慢性 进展 性 病程 ,临床 表现 以 记忆 力 
和 认 知 功能 障碍 为 主 ,病情 的 波动 不 如 诺 亡 明显 .典型 的 痴 
呆 和 诲 妄 鉴别 不 难 。 但 诡 亡 也 容易 发 生 在 痢 朵 的 基础 上 ， 
此 时 论 妄 和 痢 呆 的 临床 表现 相 登 加 , 认 知 功能 损害 更 为 天 
重 .给 诊断 带 来 困难 ,鉴别 诊断 时 须 加 以 注意 。 








座 妄 的 治疗 应 采用 病因 治疗 、 环 境 调节 行为 二 项 和 药 
物 治疗 相 结 合 的 方法 ,应 积极 控制 患者 的 精神 行为 障碍 。 

1. 对 因 治 疗 ” 诡 朗 的 治疗 首先 是 针对 病因 .治疗 各 种 
诬 体 疾病 。 给 子 抗 感染 . 吸 氧 、 输 液 , 补 给 营养 .维生素 . 保 
持 水 .电解 质 和 酸 碱 平衡 。 如 果 认 朗 有 可 能 是 药物 诱发 的 ， 
应 及 时 停 用 或 调整 药物 剂 便 。 

2. 支持 和 改善 环境 移 走 危险 物品 .人 确保 患 皮 和 和 座 护 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 





人 员 的 安全 ;家 属 短暂 的 访 视 , 病 室 中 放置 电视 机 、 收 音 机 
和 日 历 以 及 适当 的 光线 有 助 于 患者 定向 力 的 恢复 ;固定 的 
陪护 人 员 、 耐 心 交流 有 助 于 缓解 患者 的 紧张 情绪 ;提供 眼 
镜 、 助 听 器 等 可 以 改善 患者 的 感觉 功能 缺损 ,减轻 错觉 等 异 
常 体验 。 
当 诺 妄 患者 表现 激越 并 抗拒 治疗 时 , 须 对 患者 采取 适 
当 的 约束 , 待 病情 好 转 后 应 及 时 解除 约束 ,长 时 间 的 约束 可 
能 会 增加 死亡 率 。 
3. 对 症 治疗 ”主要 是 控制 各 种 精神 症状 ,选用 安全 有 
效 的 抗 精神 病 药 治疗 。 美 国 精 神 病 学 会 (the American 
Psychiatric Association,APA) 的 谁 妄 治 疗 指南 将 氟 哌 啶 醇 
作为 诡 亡 的 一 线 治疗 药物 ,认为 氢 哌 啶 醇 具 有 半衰期 短 .无 
活性 代谢 产物 且 几 乎 无 抗 胆 碱 能 活性 、 直 立 性 低 血压 发 生 
少 、 镇 静 作 用 较 弱 、 使 用 方法 (可 口服 、 肌 注 甚至 静脉 注射 ) 
APA 的 指南 认为 一 般 可 以 1~2mg, 每 隔 2~4 小 时 注 
射 1 次 ,老年 患者 以 更 低 的 起 始 剂量 , 如 每 隔 4 小 时 用 
0. 25 一 0. 5mg, 对 持续 激越 的 患者 需要 滴定 至 较 高 剂量 。 
应 个 体 化 给 药 并 常规 监测 ECG, 有 气 哌 啶 醇 等 引起 QTc 延 
长 和 尖端 扭转 室 性 心动 过 速 的 报道 ,如 果 患 者 的 QTc 超过 
450ms 或 与 基线 相 比 延长 超过 25% 应 请 心脏 科 医 生 会 诊 
或 停 用 药物 。 
有 研究 显示 气 哌 星 醇 能 降低 手术 后 老年 患者 诡 亡 的 风 
喇 险 , 给 予 430 例 股 骨 颈 骨折 老年 患者 ( 汪 70 岁 ) 预 防 性 口服 
氢 哌 啶 醇 1. 5mg/d 或 安慰 剂 直至 手术 后 3 天 ,结果 提示 尽 
管 气 哌 啶 醇 示 明显 降低 诡 亡 的 发 生 率 ,但 能 显 缩短 诡 亡 
的 病程 和 平均 住院 天 数 且 安全 性 较 好 。 
症状 较 轻 的 患者 也 常 口服 小 剂量 哗 硫 平 (12. 5mg, 2 
次 /天 ), 利 培 病 (0. 5mg,2 次 /天 ) 或 奥 氮 平 (2. 5mg, 每 晚 1 
次 ) 等 。 可 酌 调整 至 症状 控制 并 能 耐 受 的 剂量 ,病情 稳定 
二 量 或 停 药 。 应 避免 选用 低 效 价 的 传统 抗 精神 病 
药物 。 













































葵 二 氮 草 类 药物 可 用 于 酒精 或 镇 静 催眠 药 的 戒 断 引发 
的 放 安 ,这 类 药物 可 能 加 剧 认 知 功能 损害 :应 慎 用 。 

4. 预防 ” 诡 亡 的 病因 复杂 ,影响 因素 较 多 ， 可 尝试 通 
过 改善 环境 和 临床 医疗 措施 加 以 预防 。 











〖 病 程 与 预后 】 

六 安 多 为 急性 病程 。 诡 亡 延长 住院 时 间 、 增 加 并 发 症 
和 巡 亡 风险 ,预后 常 取决 于 其 基础 疾病 的 严重 程度 , 伴 有 严 
重 疾病 或 严重 认 知 功能 损害 者 常 预 后 不 佳 。 大 约 有 50% 
的 患者 有 台 疗 后 4 周 或 更 短 的 时 间 内 恢复 正常 ,25% 
可 能 移 亡 ,其 余 25% 病 情 改 善 但 出 现 痴呆 。 


第 二 节 


独 革 (dementia) 是 获得 性 、 较 严重 和 进行 性 认 知 功能 






痴 。 呆 
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障碍 , 伴 明 显 的 社会 生活 功能 受 损 和 不 同 程度 精神 行为 症 
状 (behavioral and psychological symptoms of dementia, 
BPSD) 的 一 组 综合 征 。 多 缓慢 起 病 、 病 程 长 , 故 又 称 “慢性 
脑病 综合 征 (chronic brain syndrome)”。 最 常见 病因 为 阿 
尔 茨 海 默 病 (Alzheimer?s disease, AD) 和 脑 血 管 病 。 








【临床 表现 】 

痴呆 大 多 缓慢 起 病 , 其 临床 表现 主要 分 为 认 知 功能 损 
害 . 社 会 生活 功能 减退 .精神 行为 症状 以 及 神经 系统 症状 和 
体征 几 部 分 。 

1. 认 知 功能 损害 

(1) 记忆 障碍 :是 痴呆 的 核心 症状 ,早期 即 可 见 突出 的 
记忆 障碍 ,主要 累及 近 事 记 忆 , 记 忆 的 保存 和 学 习 困 难 , 千 
握 新 技能 的 能 力 下 降 , 此 时 对 日 常生 活 虽 有 影响 但 不 产 重 。 
随 着 病情 的 进展 , 近 事 记忆 障 碍 加 剧 , 远 事 记忆 逐渐 受 损 。 
严重 痴呆 患者 的 近 事 、 远 事 记忆 均 严重 受 损 ,严重 影响 其 社 
会 生活 功能 。 患 者 对 其 记忆 障碍 常 缺乏 自 知 力 。 

(2) 视 空间 感知 障碍 和 定向 障碍 :表现 为 对 空间 结构 
的 辨认 障碍 ,比如 在 熟悉 的 家 中 找 不 到 自己 的 房间 ,外 出 党 
迷路 等 。 简 单 的 神经 心理 测验 如 画 钟 测验 .几何 图 形 的 临 
全 等 能 发 现 视 空间 感知 障碍 。 

定向 力 障碍 ,可 以 出 现时 间 、 地 点 、 人 物 以 及 自我 定向 
障碍 , 尤 以 时 间 定 向 障碍 出 现 较 早 。 

(3) 语言 障碍 :如 AD 患者 早期 可 出 现 找 词 困 难 、 语 义 
说 碍 ,表现 词 不 达意 或 化 述 。 随 病情 进展 可 出 现 各 种 类 型 
的 失语 ,晚期 患者 可 以 表现 为 言语 不 能 或 绒 默 状态 。 

(4) 失 用 :患者 不 能 完成 自主 的 .有 一 定 技巧 的 复合 动 
作 , 如 洗 汶 等 日 常生 活 、 使 用 工具 和 家 电 等 。 随 病情 加 重生 
活 完 全 不 能 自理 。 

(5) 失 认 : 指 难以 识别 或 辨别 各 种 感官 的 刺激 ,可 分 为 
视觉 失 认 ,听觉 失 认 等 。 视 觉 失 认 较 常见 ,如 视 物 失 认 、 颜 
面 失 认 , 患 者 认 不 出 熟悉 的 物品 , 认 不 出 家 人 和 自己 的 外 

(6) 执行 功能 障碍 :执行 功能 (executive function) 障碍 
是 痴呆 的 常见 表现 ,执行 功能 包括 动机 .抽象 思维 、 复 杂 行 
为 的 计划 和 组 织 等 高 级 认 知 功能 ,如 受 损 表现 为 日 常 工作 
能 力 、 组 织 , 协 调和 管理 能 力 下 降 。 

2. 社会 生活 功能 损害 ”社会 生活 功能 明显 受 损 是 疾 
呆 诊 断 的 必 备 条 件 。 早 期 痴呆 患者 的 日 常生 活 能 力 一 般 无 
明显 损害 ,但 统筹 .计划 和 决策 能 力 明 显 下 降 ,工作 能 力 下 
降 。 随 着 痴呆 的 进展 . 认 知 功能 损害 的 加 重 ,逐渐 出 现 日 党 
生活 不 能 自理 。 晚 期 痴呆 患者 出 现 大 小 便 失禁 ,卧床 不 起 ， 
生活 完全 依靠 照料 者 。 

3. 精神 行为 症状 ”痴呆 患者 几乎 都 会 出 现 持续 或 片 
段 的 精神 行为 症状 。 早 期 常见 焦虑 、 抑 郁 症状 甚至 消极 意 
念 。 以 后 可 以 出 现 幻觉 和 妄想 ,常见 被 窃 妄 想 , 常 怀疑 东西 
被 窃 或 被 藏匿 被害 和 嫉妒 妄想 由 较 常见 。 患 者 情绪 不 稳 、 



























易 激 巷 ,可 出 现 抗拒 和 攻击 行为 。 部 分 患者 有 活动 异常 和 
饮食 障碍 等 。 

某 些 痴呆 类 型 具有 相对 特异 的 精神 行为 症状 表现 ,如 
路 易 体 痴呆 (LBD) 患者 早期 多 见 幻 视 ;而 额 \ 额 叶 闯 呆 
(FTD) 的 人 格 改 变更 为 明显 .表现 为 情感 淡漠 ,行为 退缩 、 
自私 ,生活 超过 ,捡拾 垃 圾 ,言语 粗俗 .违反 社会 伦理 道德 的 
行为 。 

精神 行为 症状 的 出 现 会 加 剧 认 知 功能 衰退 ,明显 增加 
照料 者 负担 ,这 也 常 是 阁 果 患者 就 医 和 住院 的 原因 之 一 。 

4. 神经 系统 体征 AD 在 疾病 的 早期 可 能 没有 明显 的 
神经 系统 体征 .但 AD 晚期 .VD、LBD. 亨 延 顿 病 奖 呆 和 帆 
金森 病 痴呆 和 多 伴 有 明 昆 的 神经 系统 体征 。 可 表现 为 额 叶 释 
放 现象 ( 哆 吸 反射 强 握 反 射 等 )、 锥 体外 系 症状 ( 肌 张力 障 












碍 和 起 晤 等 ). 顶 叶 证 状 和 体征 (Gerstmann 综合 征 ) .一 般 
痴呆 程度 越 重 神经 系统 症状 和 体征 越 明显 。 


【治疗 、 预 防 与 预后 】 

治疗 手段 包括 : 促 认 知 药物 改善 或 减缓 认 知 衰退 ,以 及 
处 理 精 神 行为 症状 和 采取 一 定 的 神经 保护 对 策 等 。 目 前 
AD 等 变性 疾病 尚 无 确切 的 预防 措施 ,积极 治疗 和 预防 高 





Ir 
血压 、 糖 尿 病 、 高 血脂 等 慢性 疾病 有 助 于 预防 血管 性 奖 呆 。 
痢 采 预后 不 佳 。 


Es 于 


阿尔 获 海 默 病 

Alois Alzheimer 在 1907 年 报道 一 名 56 岁 女 性 病例 ， 
表现 为 快速 进展 性 的 记忆 天 失 、 存 在 被 害 安 想 ,住院 后 出 现 
定向 障碍 .言语 困难 (说 . 写 和 命名 ) .也 无 法 学 习 。 尽 管 存 
在 严重 的 认 知 缺损 ,患者 的 神经 系统 体征 基本 正常 ,尸体 解 
章 发 现 脑 萎缩 .神经 纤维 缠 结 改变 以 及 神经 元 老年 班 的 病 
理 改 变 。 以 后 人 们 将 这 类 疾病 命名 为 阿尔 欧 海 默 病 
(Alzheimer’s disease,AD) 。 

随 着 人 均 寿 命 的 增加 ,AD 已 成 为 常见 的 痴呆 类 型 , 约 
占 全 部 痴呆 患者 中 的 50%。65 岁 以 上 老年 人 中 ,AD 的 年 
发 病 率 约 为 1% , 随 着 年 龄 的 增加 患 病 率 增高 ,年 龄 每 增加 
5 岁 ,AD 的 患 病 率 约 增加 1 倍 。 尽 管 不 同 国家 地 区 的 流行 
病 学 结果 有 差异 ,但 AD 作为 老年 期 多 发 疾病 却 是 不 争 的 
事实 。 

AD 的 病因 和 发 病 机 制 复杂 ,目前 并 不 十 分 清楚 。 通 
常 认为 与 基因 突变 、A8 的 沉积 、 胆 碱 能 缺陷 、tau 蛋白 过 度 
傍 酸 化 .线粒体 缺陷 、 神 经 细胞 油 亡 .氧化 应 激 . 自 由 基 损 伤 
及 感染 .中毒 、. 脑 外 伤 和 低 血 糖 等 有 关 。 

AD 的 危险 因素 包括 年 龄 .性别 (女性 高 于 男性 )、 受 教 
育 程度 、 脑 外 伤 ,AD 也 与 遗传 .甲状 腺 功能 减退 、 接 触 重金 
届 、 有 毒化 学 物质 和 有 机 溶剂 等 有 关 。 其 他 如 脑 血管 病 、 糖 
尿 病 以 及 老年 期 首发 的 抑郁 症 也 是 AD 的 危险 因素 。 








第 五 章 ” 诡 亡 、 阁 有 呆 和 记忆 障碍 


【病因 、 病 理 与 发 病 机 制 了 

AD 的 病理 改变 都 可 见于 "正常 ”老年 人 ,只 是 病变 的 
程度 和 范围 不 同 。 主 要 表现 为 :@ 大 脑 皮 质 、 海 马 ` 查 仁 核 
和 丘脑 中 大 量 的 老年 斑 ;@ 大 脑 皮 质 和 海马 存在 大 量 的 神 
经 纤维 缠 结 (NTF) ,存在 NTF 的 神经 元 多 呈 退 行 性 变化 ; 
@AD 患者 存在 脑膜 和 皮质 小 血管 淀粉 样 斑 块 沉积 :沉积 
严重 可 以 影响 血 供 ;@ 在 海马 部 位 常 可 见 颗粒 样 空 泡 变性 
及 大 量 的 平野 (Hirano) 体 ;伴随 上 述 病理 变化 导致 了 大 量 
神经 细胞 脱 失 ;@AD 患者 神经 元 的 退行 性 变 和 脱 失 使 大 
脑 重量 减轻 和 体积 缩小 , 额 叶 、 项 叶 和 矣 叶 皮 质 蓉 缩 ' 查 仁 
核 .海马 和 海马 旁 回 受累 可 能 更 加 明显 ,白质 和 深部 灰质 的 
体积 缩小 。 






































【临床 表现 】 

1. 症状 表现 ”AD 通常 隐 歼 起 病 , 慢 性 持续 进展 性 病 
程 。AD 患者 具有 认 知 功能 减退 、 精 神 行 为 症状 和 社会 生 
活 功能 减退 等 ,符合 痴呆 的 一 般 规 律 。 

(1) 轻 度 AD 以 近 事 记忆 障碍 为 主 , 学 习 能 力 下 降 ， 
语言 能 力 受 损 。 不 能 合理 地 理财 .购物 ,基本 生活 尚 能 自 
理 。 早 期 可 见 抑 郁 、 焦 虑 和 淡漠 等 症状 。 

(2) 中 度 AD 近 事 记忆 障碍 加 剧 , 远 期 记忆 也 受 损 。 
语言 功能 明显 损害 ,理解 能 力 下 降 。 生 活 需 协助 料理 ,可 出 


现 大 \ 小 便 失 禁 。 此 期 患者 的 精神 行为 症状 较 突 出 ,以 激 a 





越 , 幻 觉 妄 想 和 攻击 行为 为 主 。 

(3) 重度 AD 各 项 功能 均 严 重 受 损 , 活 动能 力 减退 由 
逐渐 卧床 ,大 小 便 失 禁 ,饮食 困难 ,生活 完全 依赖 护理 。 患 
者 多 见 营养 不 良 , 可 出 现 福 疮 .肺炎 等 并 发 证 。 此 时 精神 行 
为 症状 可 以 减轻 或 消失 。 

可 参照 患者 的 认 知 损害 .生活 功能 水 平和 神经 心理 测 
验 结果 作出 疾病 严重 程度 的 判断 。 临 床上 也 常 以 轻 、 中 度 
或 中 、 重 度 来 区 分 。 

2. 体格 检查 ” 轻 、 中 度 AD 患者 躯体 一 般 状 次 比较 
好 , 常 无 明显 的 神经 系统 体征 。 重 度 患者 最 明显 的 神经 系 
统 体 征 是 肌 张 力 增高 .四 肢 届 曲 性 强直 ,可 以 出 现 原始 性 反 
射 ,如 强 握 反 射 , 吸 哆 反射 等 。 可 见 虚弱 、 消 瘦 或 其 他 并 发 
症 的 表现 。 

3. 实验 室 检查 和 影像 学 ”目前 尚 无 特异 性 的 生化 标 
志 可 以 用 于 确诊 AD。 脑 峭 液 (CSF) 中 AB 和 tau 的 测定 有 
助 于 AD 的 诊断 。 

CT 和 MRI 适用 于 排除 其 他 原因 所 致 痴呆 ,对 AD 的 
诊断 和 鉴别 诊断 很 有 价值 。AD 患者 表现 为 额 叶 、 蜂 叶 、 贡 
叶 和 海马 等 部 位 的 萎缩 。 

4. 神经 心理 测定 ”简明 精神 状态 检查 表 (MMSE) 常 
用 于 AD 的 第 查 和 判断 闯 呆 的 严重 程度 。 因 有 时 会 明显 低 
估 患 者 认 知 损害 的 程度 , 故 评分 正常 也 不 能 完全 排除 AD 
的 诊断 。ADAS cog 常用 于 评价 轻 、 中 度 AD 的 认 知 功能 











2845 











第 二 十 四 篇 精神 障碍 


损害 ,严重 损害 量 表 (SIB) 可 以 用 于 重度 患者 认 知 功能 的 评 
估 。 甚 他 一 些 评定 精神 行为 和 生活 功能 的 量 表 可 用 于 AD 
的 辅助 诊断 和 疗效 评估 。 
































〖 诊 断 、 鉴 别 诊断 】 

目前 AD 的 诊断 应 以 临床 表现 .影像 学 .神经 心理 测验 
等 结果 依据 诊断 标准 作出 。 鉴 别 诊断 应 注意 : 
. 正常 衰老 约 25%% 一 30%% 老 年 人 有 轻 度 记忆 障碍 
的 主诉 ,多 为 良性 老年 性 健忘 症 (benign senile forgetful- 
ness) ,也 称 增 龄 性 记忆 损害 。 这 类 记忆 障碍 进展 缓慢 , 通 
过 提示 可 以 改善 ,借助 一 些 弥补 措施 一 般 不 影响 生活 。 良 
性 健忘 的 诊断 应 慎重 ,研究 发 现 部 分 病例 随访 后 实 为 病理 
性 ,如 AD 早期 。 早 期 AD 患者 也 常 表现 为 记忆 障碍 ,此 时 
须 结合 临床 .影像 学 .神经 心理 测验 予以 鉴别 ,鉴别 有 困难 









































时 须 密 切 随 防 。 

2. 轻 度 认 知 功能 损害 (MCI) ”MCI 是 一 组 复杂 的 临床 
综合 征 ,目前 多 认为 MCI 尤其 是 记忆 型 MCI 实 质 上 是 AD 
的 前 期 表现 ,两 者 之 间 只 是 严重 程度 不 同 ,而 无 本 质 区 别 。 
在 目前 仍 保留 MCI 概念 的 前 提 下 ,鉴别 应 注意 MCI 患者 
表现 为 主观 或 客观 (如 知情 者 提供 病史 ,神经 心理 测验 发 
现 ) 记 忆 下 降 , 一 个 或 多 个 认 知 功能 域 的 损害 ,但 并 不 因此 
明显 影响 日 常生 活 功能 ,生活 功能 损害 较 轻 是 鉴别 的 要 点 。 

3. 血管 性 痴呆 (vascular dementia, VD) ”VD 也 是 常见 
的 痴呆 类 型 ,一 般 发 病 较 急 、 有 脑 血管 病史 或 伴 有 脑 血管 病 
危险 因素 ,并 且 痴 呆 的 发 生 和 脑 血 管 病 密切 相关 。 典型 VD 
患者 具有 阶梯 样 恶化 的 波动 病程 , 认 知 功能 损 星 “ 局 灶 
性 ", 早 期 人 格 保持 相对 完好 ,情绪 不 稳 较 为 突出 , 脑 影 像 学 
检查 和 HIS 缺 血 指数 对 诊断 具有 重要 价值 ( 表 24-5-2)。 















表 24-5-2 AD 与 VD 的 临床 鉴别 要 点 


项 目 AD 











VD 

发 病 年 龄 较 晚 较 早 

起 病 形 式 隐 袭 较 快 

病程 缓慢 进行 性 恶化 阶段 性 恶化 

病史 常 无 高 血压 、 脑 卒中 病史 常 有 高 血压 、 脑 卒中 病史 
认 知 功能 全 面 损害 局 灶 性 

定位 体征 和 症状 常 无 常 有 

CT/MRI 脑 萎缩 ,无 或 少见 梗死 灶 常 无 明显 葵 缩 ,可 见 梗死 灶 
HIS 评分 二 4 分 宇 7 分 


4. 路 易 体 痴呆 (LBD) ”上 典型 的 LBD 患者 发 病 较 急 、 进 
展 快 ,具有 波动 性 病程 , 视 幻觉 和 自发 的 帕 金 森 综合 征 多 
宙 程 的 早期 出 现 诡 亡 。 使 用 抗 精神 病 药物 很 容易 
出 现 锥 体外 系 不 良 反应 。 肯 定 的 LBD 诊断 须 依赖 病理 , 目 
前 临床 诊断 率 较 低 。 

5. 额 . 昧 叶 痴呆 (FTD) ”FTD 患者 一 般 在 50 一 60 岁 
年 龄 段 发 病 。 早 期 即 可 出 现 执行 功能 障碍 .明显 的 人 格 改 
禾 和 行为 异常 ,表现 脱 抑 制 行为 和 情感 反应 迟钝 等 ,可 有 明 
显 违反 伦理 ,道德 的 行为 。 患 者 的 记忆 损害 一 般 并 不 严重 ， 
这 点 与 AD 明显 不 同 。 匹 克 (Pick) 病 是 一 种 特殊 类 型 的 
PID. 表 现 为 额 叶 和 (或 ) 蜂 叶 皮 质 的 明显 萎缩 ,病理 发 现 特 
征 性 的 匹克 包涵 





证 


AD 治疗 困难 ,日 前 以 对 症 治 疗 和 替代 治疗 为 主 。 
物 治疗 主要 包括 促 认 知 药物 ( 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 .NMDA 受 
体 捕 抗 剂 等 ) 清 疗 .另外 就 是 精神 行为 症状 的 治疗 ,一 般 多 
使 用 抗 精神 病 药 物 

1 促 认 知 药物 
和) 用 人 城 酶 天 换 制剂 (AChEI) 目前 是 AD 药物 治疗 
的 下 要 于 段 ” 常 用 多 祭 哌 章 (donepezil)、 利 斯 的 明 (riva 








stigmine) 和 加 兰 他 敏 (galantamine) 等 。 以 多 奈 哌 齐 为 例 ， 
起 始 剂量 为 smg, 1 次 /日 , 1 个 月 后 加 至 10mg, 1 次 /日 。 
目前 国内 也 常用 石 杉 碱 - 甲 (huperzine-A)0.05 一 0. Img,3 
次 /日 。 

AchEI 能 改善 患者 的 认 知 功能 .生活 功能 和 精神 行为 
症状 ,比较 适用 于 轻 , 中 度 AD 患者 ,也 可 用 于 重度 AD 患 
者 。AchEl 治疗 时 应 尽早 并 使 用 能 耐 受 的 较 高 剂量 。 儿 种 
AchEI 的 总 体 疗 效 接近 ,由 于 药物 作用 机 制 不 完全 相同 , 故 
如 果 一 种 药物 无 效 可 尝试 换 用 其 他 药物 。 常 见 的 不 良 反 应 
包括 恶心 \ 呕 吐 和 腹泻 等 胃 肠 道 反 应 ,其 他 还 有 体重 下 降 、 
失眠 ,心动 过 缓和 万 力 等 。 

(2) NN 甲 基 -D- 天 门 冬 氨 酸 (NMDA) 持 抗 剂 ” 目 前 批 
准 用 于 中 、 重 度 AD 治疗 的 药物 是 美金 刚 (memantine) ,起 
始 剂 量 为 5mg,1 次 /日 ;2 周 后 加 至 l0mg,1 次 /日 ;最 大 剂 
拓 可 至 20mg, 1 次 /日 。 荟 芋 分 析 显 示 美金 刚 对 AD 患者 
的 认 知 切 能 ,生活 功能 和 精神 行为 症状 均 有 疗效 ,不 良 反应 
较 少 。 

2. 精神 行为 症状 的 治疗 ” 约 80% 以 上 的 AD 患者 存 
在 不 同 程度 的 精神 行为 症状 ,严重 时 需 进 行 干预 。 对 于 难 
以 控制 的 精神 病 性 症状 和 激越 , 常 需 药物 治疗 ,多 选择 非典 
型 抗 精神 病 药 。 如 利 培 酮 (0. 5mg,1 次 /日 .起 始 ,可 用 至 














1 一 3mg'd)、 奥 氮 平 (2. 5mg.1 次 日 .起 始 , 可 用 至 5 一 
l0mg/d) 和 唑 硫 平 (12. 5mg,2 次 日 .起 始 ,可 用 至 100~- 
300mg/d) 等 。 这 类 药物 比 传统 抗 祖 和 人 谁 体外 
系 反 应 少 . 但 仍 须 注意 药物 可 引起 镇 昔 
良 反应 。 政 应 使 用 最 低 的 有 效 剂量 , 待 患者 的 精 
行为 北 乱 缓解 后 及 时 减 基 或 f 
目前 所 有 的 抗 精神 病 药 均 未 获得 用 于 治疗 AD 患者 精 
神 行为 症状 的 适应 证 ,有 报道 称 非典 型 抗 精神 办 
可 能 增加 痢 采 患者 的 死 它 率 , 因 此 使 
利弊 ,充分 的 知情 同意 目 。 
AD 哑 者 常 伴 有 焦虑 .抑郁 症状 .此 时 可 使 用 新 型 抗 抑 
者 药 如 SSRIs, 其 中 以 蓝 司 西 酝 普 兰 、 西 醚 普 兰 和 低 曲 Ee. 
为 常用 ,因为 它们 对 受 体 的 选 提 物 相互 作用 少 , 用 
于 老年 人 较为 安全 。 常 见 不 ga 
痛 和 失眠 等 , 均 较 轻 、 容 妃 耐 受 。 




















【预防 与 预后 】 

目前 AD 病因 不 明 ,无 确切 的 预防 措施 。 可 以 加 强 脑 
和 身体 的 锻炼 ,积极 治疗 和 预防 高 血压 ,糖尿 病 、 高 血脂 等 
与 AD 的 发 病 有 关 的 慢性 疾病 ,及 时 干预 老年 抑郁 症 和 应 
激 等 精神 卫生 问题 可 能 有 益 。 

AD 作为 进展 性 疾病 ,目前 缺乏 根本 的 治疗 ,预后 不 
玉手 请 年 的 "相信 奖 六 
以 及 治疗 .护理 水 平等 因素 的 影响 。 

本 闻 5 内 容 可 与 神经 系统 疾病 中 的 相关 章节 对 照 阅读 。 


第 四 节 ”遗忘 综合 征 
进 忘 综合 征 (amnestic syndrome) 系 一 组 以 记忆 损害 为 
主 的 局 灶 性 认 知 功能 障碍 。 患 者 意识 清晰 ,突出 的 临床 表 
现 为 近 事 记 忆 障 得、 学 习 困 难 和 虚构 ,对 新 近 接 触 过 的 人 
名 .地 名 和 数字 ,最 易 遗 忘 , 为 了 弥补 这 些 记忆 缺陷 , 常 产 生 
错 构 ( 确 有 其 事 , 但 时 间 和 地 点 等 不 符 ) 和 虚构 ( 纯 属 杜撰 ) 。 
这 一 综合 征 原先 被 认为 是 慢性 酒精 中 毒 的 特征 性 证 状 , 曾 
定名 为 柯 萨 可 夫 综 合 征 (Korsakov syndrome)。 后 发 现 脑 
外 伤 脑 血管 病变 、 缺 氧 和 脑 肿 瘤 等 也 能 引起 遗忘 综合 征 。 
遗忘 综合 征 相对 少见 ,目前 尚 无 确切 的 发 病 率 和 患 病 率 
资料 。 






















病因 与 发 病 机 制 】 

记忆 一 般 可 以 分 为 即刻 记忆 、 短 时 记忆 和 长 期 记忆 。 
记忆 过 程 从 识 记事 物 起 始 , 在 识 记 阶 段 信息 的 Wi 时 间 韭 
党 短暂 , 仪 1 一 2 秒 .而 短 时 记忆 过 程 中 
至 数 分 钟 , 如果 不 能 转 为 长 期 记忆 , 信 a 
过 固化 Ceonsolidatiom) 过 程 来 储存 形成 长 期 记忆 ， 长 期 记忆 
的 形成 是 一 种 依赖 重 白 质 合成 和 树 突 连 接 发 育 的 生物 化 学 
过 程 。 以 眶 作 何 生理 过 程 的 异常 均 会 导致 记忆 障碍 。 与 记 





第 五 章 “” 诡 妄 、 阁 采 和 记忆 障碍 


忆 有 关 的 主要 神经 解剖 结构 是 额 叶 、` 间 脑 和 中 矣 时 结构 ,如 

海马 .乳头 体 和 杏仁 核 , 尽 管 这 些 结 构 的 双 侧 损害 常 引 起 遗 
忘 ,但 是 单 侧 性 、 尤 其 是 左 侧 半 球 损害 也 会 导致 遗忘 。 其 他 

如 前 侨 叶 损害 可 能 与 3 遗忘 的 虚构 和 淡漠 等 表现 有 关 。 
遗忘 综合 征 最 常见 的 病因 是 长 期 大 量 饮酒 引起 维生素 

















了 族 缺 乏 ,造成 间 脑 和 矣 叶 结 构 如 乳头 体 ` 海 马 ` 帘 隆 和 视 
丘 内 侧 核 群 等 损害 ,引起 遗忘 。 吸 收 不 良 综合 征 或 严重 营 


素 B, ( 硫 胺 ) 缺 乏 也 可 导致 本 证 。 其 他 
记忆 有 关 的 神经 递 质 人 
见 的 病因 见 表 2 


养 不 良 引起 的 
能 引起 记忆 相关 结构 损害 和 与 
常 的 病变 均 能 导致 遗忘 。 遗 忘 综合 征 常见 


5-3。 











综合 征 的 病因 








表 24-5-3 ”遗忘 
Korsakoff 综合 征 
脑 外 伤 ( 脑 震荡 或 挤 压 》 
缺 氧 
心脏 又 停 
溺水 
一 氧化 碳 中 毒 
脑 血 管 病变 
双 侧 海马 
占 位 病变 
颅 内 肿瘤 
脓肿 
蛛网 膜 下 腔 出 血 
颅 内 感染 
单纯 疱疹 性 脑 炎 
结核 性 脑膜 炎 
症 痛 
器 官 (如 心脏 .肝脏 和 肾脏 ) 功 能 不 全 
精神 活性 物质 或 中 毒 
抗 胆 碱 能 药物 
茜 二 氮 草 类 
重金 属 
电 抽 摘 治 疗 后 
一 过 性 全 面 遗忘 
心 因 性 遗忘 








3 梗死 





【临床 表现 】 
遗忘 综合 征 主 要 表现 为 记忆 减退 .可 以 是 顺 行 性 遗忘 
或 道行 性 遗忘 。 患 者 的 近期 记忆 明显 受 损 , 而 远 期 记忆 和 
。 患 者 常 通过 虚构 来 掩饰 其 记忆 损害 。 
定向 障 但 ,而 人 物 定向 往往 不 
受 影响 。 患者 通常 对 自己 的 疾病 缺乏 认识 ,也 可 以 出 现 程 
度 不 一 的 性 格 改变 。 

















起 病 形式 依 病因 的 不 同 而 有 所 差别 ,如 脑 外 伤 后 往往 
是 急性 起 病 ， 而 生 素 Bi 缺乏 所 致 的 遗忘 任 往 是 缓慢 起 
病 。 电 抽 摘 治疗 、 使 用 某 二 气 草 类 药物 和 癫痫 引起 的 记忆 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


障碍 可 以 是 短暂 的 ,并 常 能 完全 恢复 。 而 头颅 外 伤 一 氧化 
碳 中 毒 .单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 等 可 引起 持久 的 遗忘 。 











在 诊断 遗忘 综合 征 前 应 首先 排除 其 他 引起 记忆 障碍 的 
原因 ,如 常见 的 正常 老龄 ,痴呆 和 诡 妄 等。 患者 必须 具有 记 
忆 和 学 习 能 力 损害 ,同时 其 他 方面 的 认 知 功能 基本 保持 
完好 。 








【鉴别 诊断 了 

如 能 诊断 遗忘 综合 征 ,应 作 以 下 鉴别 : 

1. 柯 萨 可 夫 综 合 征 (Korsakoff syndrome) ”是 常见 的 
遗忘 综合 征 , 表 现 为 严重 的 顺 行 性 遗忘 和 学 习 受 损 。 这 类 
患者 记忆 再 现 和 对 新 事物 的 学 习 能 力 严重 受 损 , 学 习 困难 
或 不 能 学 习 。 可 出 现 虚构 ,通过 虚构 事实 的 方式 来 填补 记 
忆 空 缺 。 患 者 执行 动作 的 能 力 保持 完好 ,甚至 能 完成 复杂 
的 动作 ,一般 智力 ,感知 沉 和 语言 能 力 正常 。 

柯 萨 可 夫 综 合 征 多 发 生 在 (Wernicke) 脑 病 之 后 ， 维 生 
素 B 的 缺乏 是 其 直接 原因 ， 如 果 在 Wernicke 脑病 急性 期 
及 时 补充 维生素 Bi 可 以 预防 柯 萨 可 夫 综合 征 的 发 生 。 

2. 诡 妄 ” 详 妄 患者 的 记忆 损害 更 多 是 由 于 注意 力 和 
其 他 认 知 过 程 受 损 所 致 ,而 非 遗 忘 。 诡 妄 一 般 起 病 急 ,表现 
为 意识 障碍 ,可 有 明显 的 紧张 .激越 等 行为 异常 , 常 伴 有 丰 

中 富 、 生 动 的 视 幻 党 ,症状 有 明显 的 波动 性 ,可 有 "“ 晨 轻 夜 重 ” 
的 规律 。 
3, 心 因 性 遗忘 ”多 见于 严重 的 创伤 性 生活 事件 后 出 
现 的 局 限 性 或 选择 性 遗忘 ,遗忘 的 内 容 与 创伤 事件 密切 相 
关 , 甚 至 出 现 自我 身份 识别 能 力 的 天 失 ,通常 没有 学 习 和 回 
忆 困 难 。 
4. 增 龄 性 记忆 损害 ”有 两 类 与 年 龄 相关 记忆 损害 , 一 
类 是 与 年 龄 本 身 相关 的 轻 度 记忆 损害 ， 主要 表现 为 与 年 轻 人 
相 比 记忆 测验 的 分 值 偏 低 , 记 忆 困难 的 严 程度 足以 损害 日 
常生 活 功 能 ,但 能 排除 痴呆 和 其 他 身体 或 精神 疾病 引起 的 记 
忆 障 介 , 增 龄 性 记忆 损害 并 非 】 I 遗忘 或 痴呆 的 前 驱 症 
状 。 男 一 类 与 年 龄 相关 的 记忆 损害 是 MCI, 表现 为 记忆 测验 
的 分 值 不 仅 低 于 年 轻 人 同时 也 低 于 同龄 的 老人 ,存在 认 知 功 
能 减退 但 尚未 达 痴 呆 程 度 , MCI 可 能 是 痴呆 的 前 期 表现 。 
5. 闯 病 发 作 后 遗忘 ”有 明确 的 疯 病 病史 ， 在 一 次 发 作 
后 出 现 遗 忘 , 脑 电 图 检查 常 有 一定 价值 。 
6. 痴呆 ”多 为 慢性 病程 , 除 记忆 障 但 以 外 还 有 明显 的 
失语 , 失 用 ` 失 认 和 执行 功能 等 认 知 功能 障 但 ,社会 生活 功 
能 明显 受 损 。 
7. 抑郁 症 ” 抑 郁 症 患者 可 主诉 记忆 力 下 降 ， 甚至 客观 
的 记忆 检查 也 较 差 。 抑 俘 症 患者 具有 明显 的 情感 低落 、 兴 
趣 减 退 , 自 南 和 自我 评价 下 降 等 抑郁 症状 群 ,经 治疗 抑郁 症 
状 缓解 后 记忆 也 恢复 正常 ,一 般 不 难 鉴别 。 
8. 电 抽 搞 治 疗 后 遗忘 ” 继 发 于 电 抽 搞 治疗 的 遗忘 在 













































精神 科 也 比较 常见 ,典型 表现 是 对 治疗 前 约 5 分 钟 事件 的 
逆行 性 遗忘 和 对 治疗 后 约 5 小 时 的 顺 行 性 遗忘 。 遗 忘 可 持 
续 至 治疗 后 的 9 个 月 ,患者 通常 对 这 种 记忆 损害 十 分 敏感 ， 
但 目前 尚 无 证 据 肯定 电 抽 搞 治疗 会 导致 持续 性 遗忘 。 

9. 一 过 性 全 面 遗忘 ”这 是 遗忘 综合 征 的 一 种 特殊 表 
现形 式 ,其 特点 是 突然 发 生 的 逆行 性 和 顺 行 性 遗忘 ,一 般 在 
6 一 24 小 时 内 恢复 。 发 病 可 能 与 海马 和 间 脑 结构 的 一 过 性 
缺 血 有 关 。 一 过 性 全 面 遗忘 一 般 趋向 于 完全 缓解 ,但 约 
20% 的 患者 可 能 再 次 发 作 。 

10, 其 他 原因 引起 的 记忆 障碍 ”如 药物 和 毒性 物质 引 
起 的 遗忘 , 摄 信 镇静 药 ( 葵 二 氮 草 类 ) ,麻醉 药 、 抗 焦虑 药 、 搞 
冶 痛 药 和 抗 心 律 失常 药 的 患者 可 能 出 现 记忆 障碍 ,i 2 
生 在 药物 长 期 大 量 使 用 时 ,如 果 停 药 可 能 恢复 。 损 害 记 忆 
的 其 他 毒性 物质 包括 一 氧化 砚 、 有 机 磷 和 有 机 溶剂 ,长 期 歇 
露 于 此 类 毒性 物质 下 会 损害 记忆 。 





























【治疗 与 预后 】 

及 时 针对 病因 治疗 。 记 忆 功 能 是 否 恢复 要 视 其 原 发 病 
而 定 。 对 于 增 龄 性 的 记忆 损害 ,可 以 采用 笔录 等 简单 的 方 
法 加 以 弥补 。 抑 郁 患 者 在 抗 抑郁 治疗 后 记忆 常 有 改善 。 对 
于 如 脑 震荡 或 冶 病 导致 的 遗忘 ,及 时 治疗 会 有 所 好 转 。 

1. 针对 病因 治疗 ” 停 用 影响 记忆 的 药物 ,停止 接触 毒 
性 物质 。 

2. 补充 维生素 B， 对 于 Korsakoff 综合 征 患 者 应 补充 
大 剂量 维生素 Bi ,首先 100mg 肌 注 3 天 ,接着 每 天 口服 
100mg 直至 维生素 Bi 缺乏 得 到 改善 。 

3. 促 认 知 药物 “目前 常用 于 痴呆 治疗 的 药物 大 都 可 
以 用 于 记忆 障碍 的 治疗 ,可 能 有 效 (参见 “本 章 第 三 节 阿 尔 
茨 海 默 病 ”) 。 

4 其 他 治疗 采用 认 知 复原 技术 (cognitive rehabilita- 
tion techniques) ,精神 动力 学 治疗 和 认 知 行为 治疗 可 以 使 
损害 的 记忆 得 到 改善 。 对 患者 和 家 庭 成 员 的 宣教 也 是 治疗 
的 一 部 分 。 
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精神 活性 物质 所 致 精神 障碍 


第 六 章 ”精神 活性 物质 所 致 精 神 障碍 


精神 活性 物质 (psychoactive substance) 系 人 体 摄 人 后 
会 产生 明显 的 精神 效应 .而 是 长 期 使 用 会 对 健康 造成 不 利 
影响 的 物质 。 在 精神 活性 物质 的 使 用 过 程 中 或 使 用 后 产生 
的 精神 障碍 称 为 精神 活性 物质 所 敏 精 神 障 碍 Cmental dis- 
orders induced by neural reactive substance) 。 国 际 疾病 分 
类 (ICD-10,1992) 中 列举 了 九 类 有 代表 性 的 精神 活性 物质 : 
酒 类 ,阿片 (鸦片 ) 类 、 大 麻 类 ,镇 欧 催 眠 药 、 可 卡 因 、 其 他 中 
枢 兴奋 剂 (可 卡 因 除外 )、 敏 纪 剂 ,烟草 、 挥 发 性 济 剂 。 值 得 
重视 的 是 ,近年 米 全 球 呼吁 公共 场合 禁烟 ,我 国政 府 和 卫生 
行政 部 门 亦 在 各 地 推广 宣传 戒烟 等 促进 健康 的 活动 。 鉴 于 
本 章节 侧重 所 致 精神 障 售 内 容 , 因 此 有 关 烟 重 等 少见 的 精 
神 活性 物质 所 敏 精 神 障 得 木 再 详 述 ,但 并 不 表明 不 重要 。 

反复 ,不 适当 地 使 用 精神 活性 物质 .并 造成 明显 的 功能 
受 损 和 精神 痛 证 ? 被 称 为 精 神 活 性 物质 滥用 ( 简 称 物 质 滥 
这 些 物质 中 .有些 可 作为 药物 使 用 ， 
又 称 " 药 物 滥用 ”(drug abuse)。 滥 用 可 以 是 本 人 控 自 使 用 
的 结果 ,也 可 能 是 医生 处 方 不 当 所 致 。 精 神 活性 物质 使 用 
一 段 时 期 后 ,如 使 用 者 觉得 无 法 停止 使 用 ,否则 会 引起 心理 
和 生理 上 的 不 适 , 称 为 物质 依 囊 (substance dependence)。 
此 时 ,使 用 者 对 依赖 物质 的 强烈 渴求 和 所 驱使 的 行为 ,以 及 
对 依赖 物质 的 耐 受 性 的 增高 称 为 依赖 综合 征 。 

除了 依赖 综合 征 , 物 质 依赖 者 还 可 出 现 急 性 中 
综合 征 以 及 其 他 精神 障碍 ,如 焦 虐 障 碍 .抑郁 症 和 心情 恶劣 
障碍 等 ,还 往往 伴 有 人 格 隘 碍 。 


第 一 节 ”酒精 中 毒 和 
酒精 依赖 


酒精 中 毒 Calcoholism) 指 饮酒 所 致 的 精神 和 和 驱 体 障 但 。 
酒精 依赖 (alcoholic dependence) 指 慢性 酒精 中 毒 者 一 旦 停 
饮 , 产 生 的 -系列 成 断 症 状 ， 实 际 上 酒精 依赖 者 经 常 处 于 














用 ,substance abuse) 。 











我 国 酒精 中 毒 的 发 病 率 比 西方 国家 为 低 .但 近年 来 有 
增高 趋势 .酒精 为 亲 神 经 物质 , 对 中 枢 神经 系统 有 抑制 作 


中 毒 状 





王立 伟 


就 是 常见 的 急性 酒精 中 
、 小 脑 、 脑 桥 和 月 人 
养 不 良 , 酶 和 维生素 缺 


用 .一 次 大 量 饮 酒 产生 的 醉酒 状态 
毒 。 长 期 大 量 饮酒 可 导致 大 脑 皮 质 
性 .肝脏 、 心 脏 、 内 分 泌 腺 损害 ， 
乏 等 。 

各 种 酒 类 均 可 致 依赖 ,但 酒精 浓度 高 的 烈 酒 , 较 易 成 
冶 。 酒 精 依赖 的 速度 较 慢 ,慢性 酒精 中 毒 的 形成 常 有 10 年 
以 上 的 饮酒 史 。 酒 类 与 镇 静 催 卢 药 可 有 交叉 耐 受 性 ,有 些 
酒精 依赖 者 可 伴 有 催眠 镇 静 药 依赖 。 











【临床 表现 了 





模式 ;@ 对 人 机 的 全 天 各 hE 半 他 - 切 上 
| ; 回 反复 出 现 戒 断 症状 :@ 只 | 
酒 才 可 能 消除 戒 断 症状 ;@ 戒 断后 常 可 旧 瘾 重 染 。 
最 常见 的 戒 断 症状 为 四 肢 与 驱 干 的 急性 患者 不 能 
葛 坐 或 稳定 地 握 杯 , 易 激动 和 惊 跳 ,常见 恶心 、 呕吐 和 出 汗 
予 饮酒 .上 述 症状 可 迅速 消失 ， 否则 会 持续 数 天 之 六 或 
进一步 发 展 , 可 有 短暂 错觉 .幻觉 ， 视 物 变形 ,发 音 不 清 或 狂 
叫 . 随 后 可 出 现 癫 首发 作 , 一 般 2 一 3 天 后 可 发 生 震 闯 庆 亡 。 
慢性 酒精 中 毒 者 常 有 人 格 改变 ,如 变 得 自私 、 乖 康 , 对 
工作 和 庭 不 负责 任 ， 终日 哮 酒 如 命 , 常 有 说 谎 、 偷 窃 等 违 
纪行 为 。 患 者 常 伴 有 躯体 疾患 ,包括 甸 要 性 胃炎 、 肝 硬 化 、 吸 
收 不 良 综合 征 . 周 围 神经 炎 及 心肌 损害 等 。 
慢性 酒精 中 毒 常见 的 精神 障 得 有 以 下 几 种 类 型 : 
(一 ) 震颤 谎 亡 (delirium tremens) ”为 慢性 酒精 中 毒 









-后 


省 





















后 或 减少 酒量 时 出 现 的 急性 精神 障碍 。 患 者 表 
伴 有 发 热 . 多 汗 、 血 压 升 


现 为 意识 模糊 ,兴奋 、 惊 鳄 与 幻 视 ， 
高 .心动 过 连 、 舌 唇 和 四 上 肢 粗 大 震颤 及 瞳孔 散 大 。 严 重 时 可 
: 验 室 检查 可 见 白 细胞 增高 ,血沉 增 nae 。 

和 3 一 4 天， 站 站 二 倪 国 2 出 
.了 根 后 可 完全 恢复 .对 诡 变 经 过 不 能 回忆 。 人 
经 过 支持 治疗 均 可 迅速 好 转 。 严 重 桨 亡 患 者 可 用 氢 琴 嗪 肌 
注 或 静脉 .少数 患者 可 死 寺 心力 误 竟 .或 转 为 


Korsakov 综合 征 。 
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(二 ) 柯 萨 可 夫 综合 征 (Korsakoff syndrome) 为 慢性 
酒精 中 毒 的 后 遗 证 ,临床 特征 为 近 事 遗 忘 . 定 向 障碍 和 虚 
构 ,判断 障碍 和 情绪 欣 快 。 酒 精 中 毒 所 致 的 本 综合 征 , 被 认 
为 是 营养 不 足 和 维生素 Bi 缺乏 所 致 ,但 很 少 能 完全 恢复 。 
三 ) 酒精 中 毒性 偏执 状态 (alcoholic paranoid state) 
慢性 酒精 中 毒 患者 常 表现 为 嫉妒 妄想 ,也 可 见 被 害 妄想 。 


【治疗 】 

需要 根据 每 个 患者 主要 的 医学 心理 和 社会 需求 ,制订 
具体 的 治疗 方案 。 表 24-6-1 简要 地 列举 了 酒精 中 毒 (也 适 
合 于 药物 依赖) 治疗 的 4 个 阶段 ,以 及 各 阶段 存在 的 主要 问 
题 和 解决 方案 , 供 参 考 。 

















表 24-6-1 酒精 中 毒 和 药物 依赖 的 治疗 方案 
阶段 主要 问题 治疗 措施 
第 1 阶段 (急性 危机 ) 医学 : 骨 肠 道 出 血 ( 如 酒 ) ;心绞痛 (可 卡 因 ); 展 迷 。 医疗 干预 :包括 住院 治疗 


第 2 阶段 (戒除 物质 滥用 ) 


(鸦片 ) 

心理 :幻觉 症 ( 酒 ,LSD、 兴 奋 剂 ) ;妄想 症 (PCP、 大 
麻 、 兴 奋 剂 酒 ); 自 杀 观 念 (兴奋 剂 酒 .LSD) 
社会 :家 庭 暴力 ( 酒 、. 兴 奋 剂 .PCP) 


医学 :震颤 诡 妄 ( 酒 ); 癫 痛 发 作 ( 葵 二 氮 草 类 ); 胃 
肠 道 不 适 ( 鸦 片 》 

心理 :否认 ;担心 健康 ;紧张 性 生活 事件 

社会 : 吃 住 问题 ;经 济 困难 





精神 科 干 预 : 包 括 住院 治疗 
精神 科 干 预 :包括 住院 治疗 ,家庭 治 
疗 、 家 访 、 有 关 家 庭 暴 力 方面 的 咨询 
各 种 戒毒 .医疗 干预 


咨询 ;短程 心理 治疗 ;戒毒 自助 组 织 





第 3 阶段 (物质 滥用 的 后 
果 ) 


医学 :慢性 病 ;营养 不 良 


或 毒品 的 渴求 


无 聊 


第 4 阶段 (关注 索 质 因素 ) 





医学 :遗传 因素 





心理 :神经 质 和 人 格 障 碍 ;心境 障碍 ;精神 分 裂 症 


社会 :社会 文化 和 家 庭 的 影 有 


心理 :否认 ;抑郁 ; 负 次 感 ;紧张 性 生活 事件 ;对 酒 


社会 :家 庭 问题 ,住房 ,就业 ,法律 问题 ; 孤独; 


咨询 ;社会 服务 机 构 的 介入 

医疗 干预 ;补充 维生素 、 合 理 饮 食 和 
锻炼 ; 戒 酒 硫 治疗 ( 酒 ) 美 沙 酮 ( 鸦 
片 ); 纳 曲 酮 (鸦片 

咨询 ;短程 心理 治疗 ; 抗 抑郁 剂 ; 行为 
纠正 技术 

咨询 ;社会 服务 系统 的 介入 ;家 庭 治 
疗 ;娱乐 治疗 ; 自助 组 织 ; 过 渡 住 所 
(halfway house) 

咨询 


长 程 集体 心理 治疗 ; 抗 抑郁 剂 ; 抗 精 
神 病 药 ; 社 区 康复 ;个 别 心理 治疗 








咨询 
a 





应 立即 戒 酒 。 如 酒精 依赖 已 深 , 以 往 曾 发 生 
烽 首 . 赣 安 、 幻 党 等 成 断 反应 ,可 子安 定 口服 或 肌 注 。 

国外 曾 应 用 行为 疗法 戒 酒 ,在 接触 酒 类 的 同时 ,应 用 阿 
扑 权 蜂 或 依 米 丁 ,以 产生 恶 已 呕吐 ;也 有 服用 戒 酒 硫 (ant 
abuse) ,使 酒 的 氧化 停 江 在 乙 醋 阶段 ,引起 恶心 呕吐 ,大 汗 、 
心情 和 难受 的 " 涉 死 感 ”从 而 建 厌恶 酒 类 的 条 件 反射 。 

要 达到 长 期 厌 酒 的 目的 ,主要 须 了 解 患 者 形成 酒精 依 
束 的 心理 社会 因素 , 因 人 而 异地 采取 措施 ,使 患者 树立 戒 酒 
的 信心 和 决心 。 戒 酒 时 应 对 其 慢性 中 毒 症 状 作对 症 处 理 。 


约 物 依 炉 


能 六 牛 依赖 性 的 药 物 很 多 . 主要 包括 镇 静 催 眠 淄 、 镇 痛 
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药 , 麻 醉 药 .兴奋 药 及 拟 精神 病 性 药物 等 。 各 种 药物 依赖 
(drug dependence) 具 有 以 下 共同 特征 : 
1. 精神 依赖 性 不 顾 药物 的 作用 和 后 果 , 在 精神 
上 依赖 于 药物 ,需求 所 用 药 。 

2. 锯 体 依赖 性 患者 在 断 药 时 产生 饮 体 症状 ( 即 莽 断 
症状 ) ,其 表现 恰 与 药物 的 药理 作用 相反 ;为 此 而 强制 性 地 
要 求 用 药 。 

3. 药物 的 耐 受 性 ”药物 在 应 用 过 程 中 的 效应 逐渐 下 
降 , 若 要 取得 满意 而 足够 的 药理 效应 ,必须 增加 剂量 ,可 高 
达 常 用 量 的 数 倍 或 数 十 倍 。 










【原因 了 


造成 药物 依赖 的 原 央 , 主要 有 社会 因素 .个 体 因素 和 话 





源 性 因素 。 染 上 上 药 瘟 的 患 省 . 常 有 个 性 缺陷, 一旦 成 
不 能 自拔 。 话 生 处 方 不 当 . 药 品 管理 欠 受 ,也 易 促 成 
赖 的 发 生 。 此 外 :药物 依赖 的 产生 与 药物 本 身 药理 
关 。 多 数 产 生 依 天 性 的 记 

些 可 以 产生 情绪 欣 快 的 效应 ,解除 紧张 焦 虚 的 作用 .也 有 的 
能 改变 人 们 的 意识 ,感知 和 思维 .产生 某 些 奇 特 的 或 融融 欲 
仙 的 体验 。 









【临床 表现 了 
日 前 我 国 所 见 的 药物 依赖 以 镇 医 催 眼 药 较 多 .也 偶 见 
镇 痛 药 物 依赖 。 
(一 ) 镇 静 催 眠 药 依赖 ”我国 早期 使 用 的 这 类 药物 包 
括 巴 比 妥 类 和 非 巴 比 妥 类 催眠 药 . 其 中 以 甲 唑 机 (安眠 责 )、 
格 重 米 特 ( 导 眠 能 ). 甲 再 贷 酯 (安宁 》、 司 可 巴 比 妥 ( 速 可 眠 ) 
等 最 易 产 生 依赖 性 , 现 已 基本 上 被 淘汰 ,很 少 处 方 。 目 前 广 
泛 应 用 的 各 种 葵 二 氮 章 类 药物 , 仍 有 潜在 的 药物 依赖 危险 ， 
应 引 直 临床 医师 的 移 惕 。 交 叉 耐 受 性 较 常 见 ,有 不 少 患 者 
可 同时 存在 多 种 药品 的 依赖 。 
镇 静 催眠 药 依赖 的 式 断 症状 大 臻 相似。 精神 症状 包括 
i 碟 、 抑 郁 、 失 眼 、 注 意 澳 散 、 乏 力 倦 总 等 , 重 者 可 产生 幻觉 
论 安 状态 。 躯 体 方面 可 出 现 食欲 缺乏 、 肯 部 不 适 、 恶 
` 股 痛 腹 海 、 肌 肉 疼 痛 、 发 热 代 闸 、 瘦 疣 发 作 。 这 类 
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症状 在 停 药 后 1 一 3 天 内 发 生 ,7 一 14 天 后 逐渐 消退 。 少 数 
特别 尖 重 者 可 发 生 心律 失常 ,心血 管 虚 脱 及 类 似 脑病 的 神 


经 系统 症状 和 体征 。 

(二 ) 镇 痛 药 物 依赖 ”本 类 药物 包括 吗啡 、 独 片 、 海 治 
因 、 哌 棕 啶 ( 度 冷 丁 ) .可 待 因 .美沙 酮 (methadone)、 噶 他 佐 
六 (pentazocine) 等 。 本 组 药物 的 精神 及 身 体 依赖 性 和 耐 受 
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性 均 极 易 产生 .常用 剂量 连续 使 用 两 周 即 可 成 癌 . 其 中 以 海 
洛 因 的 依赖 作用 最 强 , 美 沙 酮 的 依赖 作用 最 弱 。 



























戒 断 症状 在 停 药 4 一 16 小 时 出 现 . 第 2 一 3 天 达到 高 
峰 , 可 持续 1 周 左右 ,少数 可 迁延 数 月 。 主 要 表现 为 失眠 或 





嗜睡 、 食 欲 缺 乏 、 焦 虐 . 抑 郁 、 打 呵 欠 流泪、 流 涕 、 出 汗 ` 战 
,恶心 .呕吐 ,腹痛 腹泻 ,肌肉 抽动 和 皮肤 感觉 异常 。 严 重 
者 可 产生 意识 障碍 .兴奋 躁动 ` 首 首发 作 、 循 环 或 心力 误 竟 
等 。 常 用 镇 痛 药 APC 依赖 亦 有 报告 。 












治疗 更 为 重要 。 

治疗 包括 三 个 方面 : 戒 断 药物 、 处 理 戒 断 症 状 和 治疗 可 
能 存在 的 慢性 中 毒 和 身体 并 发 证 。 戒 断 可 采取 剂量 递减 
法 ,或 者 换 用 其 他 镇 静 催 眠 药 替 代 治 疗 。 镇 痛 药 物 依赖 在 
国外 应 用 美沙 酮 替代 疗法 ,此 法 虽 易 被 患者 接受 ,但 美沙 酮 
本 身 可 致 依赖 性 。 我 国 从 2004 年 起 开展 社区 美沙 酮 维持 
治疗 试点 并 逐步 推广 。 

为 了 预防 药物 依赖 的 形成 ,医生 处 方 时 应 注意 药物 依 
赖 的 可 能 性 。 本 组 药物 均 不 宜 长 期 服用 ,必要 时 可 间歇 轮 
替 用 药 。 在 临床 上 更 不 应 该 把 镇 静 药 物 当 作 安奈 剂 使 用 。 
药物 戒 断 后 , 仍 应 对 患者 进行 教育 ,肯定 成 绩 ,树立 信心 ' 坚 
持 停 药 ,防止 再 染 。 
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儿童 青少年 期 是 个 体 发 展 最 迅速 的 时 期 ,无 论 是 体格 
的 生长 发 育 , 还 是 心理 行为 的 发 展 . 均 处 于 关键 期 ,儿童 青 
少年 期 的 健康 与 否 将 影响 个 体 一 生 的 发 展 状态 。 与 成 人 相 


第 一 节 












a 
» 


比 .在 诸多 影响 儿童 青少年 心理 发 展 的 因素 中 ,环境 和 养育 
因素 起 着 极其 重要 的 作用 。 因 此 .在 精神 障 但 的 诊断 评估 
利 治疗 中 ,儿童 青少年 精神 更 ` 理 发 育 水 平和 家 
庭 及 养育 环 碟 。 同 时 .由 于 儿童 青少年 心理 发 育 的 不 成 ， 
特别 是 年 幼儿 童 认 知 及 表达 能 力 的 局 限 .儿童 青少年 精神 


旋 人 得 Cmental disorders in children and adoleseents) 的 评估 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


和 治疗 方法 也 与 成 人 有 所 不 同 。 
儿童 青少年 心理 行为 的 评估 与 处 理 需 注意 以 下 方面 : 
(一 ) 评估 环境 评估 环境 分 为 相对 开放 的 公共 环境 ， 
如 多 人 病房 .灾后 的 临时 集聚 地 等 ;以 及 封闭 的 私密 环境 ， 
如 独立 的 诊室 。 前 者 有 利于 观察 儿童 和 周围 环境 的 接触 ， 
后 者 有 利于 私密 信息 的 收集 和 标准 化 测评 。 如 果 父 母 或 医 























生 认 为 信息 有 可 能 对 孩子 造成 伤害 ,在 讨论 这 些 信息 时 , 需 
要 安排 单独 的 父母 会 谈 。 


(二 ) 评估 方式 ”包括 临床 面谈 、 观 察 , 症 状 量 表 ,心理 
测验 。 评 佑 信息 可 通过 面谈 收集 来 自 于 抚养 者 、 老 师 和 儿 
剖 的 报告 ,其 中 多 老师 的 报告 虽然 较为 困难 ,但 对 于 客观 
评估 十 分 重要 。 常用 的 症状 评定 时 家 和 心理 测 胞 包括 儿童 
行为 量 表 (CBCL)、Conner’ s 父母 问卷 、 儿 科 症 状 量 表 
(PSC) , 韦 氏 智 测 (WISC) .丹佛 发 育 量 表 (DST) 等 。 
(三 ) 评估 内 容 评估 内 容 除 围绕 主要 的 症状 行为 外 ， 
还 需要 了 解 儿童 青少年 的 孕 产 史 、 发 育 史 、 疾 病史 、 家 庭 环 
境 、 教 育 环境 ,主要 生活 事件 等 ,其 中 ,发 育 史 包 括 体格 发 育 
和 心理 行为 发 育 情况 。 了 解 儿童 青少年 自身 对 症状 行为 的 
认识 ,与 其 发 育 水 平 是 否 匹 配 , 也 是 评估 的 重要 内 容 。 
(四 ) 治疗 儿童 精神 障碍 的 治疗 较 成 人 有 所 差异 。 
治疗 的 目标 不 仅仅 是 消灭 症状 ,更 需要 有 利于 其 健康 发 展 。 
治疗 的 对 象 也 往往 不 限于 儿童 ,需要 包括 父母 在 内 的 其 他 
家 庭 成 员 。 治 疗 方法 常常 采用 以 非 药 物 治疗 为 主 的 综合 治 
| 疗 , 家 庭 治 疗 .游戏 治疗 和 认 知 行为 治疗 是 常用 的 ， 心理 治疗 

可 药物 治疗 较 成 人 而 言 ， 更 需 注重 安全 性 ,很 多 精神 科 
药物 尚 缺乏 在 儿童 青少年 中 使 用 的 安全 性 资料 ,必须 使 用 
时 需 更 慢 的 药物 滴定 速度 ,以 及 更 为 严密 的 不 良 反应 监测 。 


第 二 节 ”精神 发 育 迟 滞 


精神 发 育 迟 滞 C(mental retardation， 神 发 育 
不 全 (mental deficiency) ,起 病 于 18 岁 前 ,4 以 智能 和 在 概 
念 ,社交 ,实际 适应 技能 方面 的 适应 行为 的 到 基 受 限 为 特征 
的 一 组 障碍 。 根 据 智 力 发 育 水 平 分 为 轻 , 中 、 重 度 及 极 重 
度 , 约 85% 患 者 为 轻 度 。 发 病 率 在 不 同 地 区 和 种 族 中 相对 
稳定 , 约 为 1%~3%, 男 音 稍 高 于 女童 。 












































〖 病 因 】 

病因 多 样 。 已 知 的 病因 包括 染色 体 异 党 
所 境 因 来 ,多 因子 病变 等 ， 
因素 又 可 以 分 为 特定 的 障 
患者 可 人 确认 为 单 基因 异常， 分 为 
常 ，7 光 一 23 儿 患者 为 环境 因素 所 致 ,包括 早产 、 母 节 期 营 
驮 不 月 , 产 前 或 产后 化 学 物 暴 露 .感染 .损伤 . 缺 气 。 多 因子 
病 通 常 与 中 概 神 经 系统 异 种 有 关 , 约 有 4 闪 一 12 泊 的 患者 
被 消 断 为 某 种 综合 征 ， 另 有 3 12 兴 的 患者 缺乏 特别 的 
刚 床 特征 和 异常 .至 少 累及 1 个 直系 亲属 ,有 无 其 他 病因 证 





1 基因 异常 、 

染色 体 异 常 . 单 基因 异常 和 环 境 
或 陵 碍 群 。 约 3% 一 9% 的 MR 

常 染色 体 和 X 相关 基因 异 

























据 。 其 智商 在 50 一 70 之 间 。 


【临床 表现 】 

精神 发 育 迟 滞 的 基本 临床 特征 是 智力 低下 和 社会 适应 
> erent eg 
度 和 极 重 度 四 级 。 见 表 24-7-1。 

















表 24-7-1 精神 发 育 迟 滞 严 重度 分 级 
严重 度 IQ 范围 
轻 度 50-55 一 69 
中 度 35-40 一 50-55 
重度 20-25 一 35-40 
极 重度 <20-25 
1. 轻 度 ”上 患 儿 发 育 早期 较 正常 儿童 为 迟 , 昌 有 一 定 的 


交往 能 力 ,但 对 环境 变化 缺乏 应 付 能 力 。 往 往 在 入 学 后 因 
学 习 成 绩 不 理想 而 发 现 , 约 占 精神 发 育 迟 沾 的 85% 左 右 。 

2. 中 度 上 患 儿 自 幼 语言 及 运动 功能 发 育 均 较 正常 儿 
童 缓慢 滞后 ,理解 能 力 明显 低 于 同龄 儿童 ,经 过 恰当 训练 可 
以 从 事 简单 非 技术 性 工作 。 

3. 重度 和 极 重度 重度 患 儿 IQ 和 极 重度 患 儿 生 后 不 
入 即 被 发 现 精神 和 运动 发 育 明显 异常 ,常常 合并 严重 的 躯 
体 疾病 ,生活 不 能 自理 ,需要 照顾 。 

精神 发 育 迟 洁 患 者 常 共 患 其 他 躯体 疾病 和 精神 障碍 ， 
15%~30% 剖 谋 以 上 MR 患 儿 出 现 着 病 发 作 ,20% 一 30% 
患 儿 存在 运动 障碍 , 10% ~20% 患 儿 有 感知 觉 障 得 。 
303 一 70%% 圳 UL 共 直 精神 障 权 ， 包括 广泛 性 发 育 障 但 ,注意 
2 多 动 障碍 ,心境 障碍 焦虑 障碍 、 创 伤 后 应 激 障碍 .精神 

放 裂 证 等 各 种 精神 障碍 ,同时 精神 发 育 迟 洁 的 患 儿 也 较 易 
bi 或 忽视 的 受害 者 。 


【诊断 】 

(一 ) 诊断 标准 “_DSM-T 中 精神 发 育 迟 滞 的 诊断 标准 
包括 : 

1 智力 水 平 比 同 龄 正常 儿童 明显 低下 ,IQ 低 于 70。 

2. 适应 行为 存在 缺陷 ,至 少 表现 在 下 列 两 个 方面 : 交 
流 、 自 我 照料 ,家 居 生 活 、 社 交 或 人 际 交 往 技能 ,公共 资源 使 
用 、 自 我 指导 、 学 学 习 技能 .工作 .休闲 、 健 康 和 安全 。 

3. 起 病 在 18 岁 以 前 。 

(二 ) 病因 诊断 ”精神 发 育 迟 滞 的 诊断 复杂 之 处 在 于 
病因 诊断 。 主 要 依据 详尽 的 病史 收集 ,系统 的 体格 检查 , 特 
别 是 神经 系统 检查 ,以 及 必要 的 实验 室 检 查 。 病 史 收 集 需 
包括 家 族 史 、 母 凶 期 及 分 铬 史 、 生 长 发 育 史 、 既 往 疾病 和 外 
伤 史 、 教 育 及 社会 环境 。 立 查 应 根据 病史 及 体格 检 
碍 发 现 的 线索 ,选择 染色 体检 查 .基因 分 析 、 . ih 复 林 酸 分 伯 、 
尿 有 机 酸 分 析 、 了 酶 学 检查 .甲状 腺 功能 检查 以 发 现 可 能 
存在 的 病因 。 但 临床 并 无 必要 盲目 进行 竺 项 检查 5 党 网 时 













































不 ed S syndrome) 又 称 先天 思 型 或 
21 三 体 综合 征 . 是 引起 MR 最 常见 的 单个 疾病 。 驱 体 特征 
明显 ,容易 识别 .表现 为 身体 乱 小 、 毛 发 稀 醇 、 头 型 短小 、 眼 
距 宽 、 眼 腕 向 外 上 上 方 倾斜 .只 根 低 平 、 张口 伸 否 \ 再 体 宽 大 、 
小 路 小 齿 、 手 足 小 择 指 末端 内 座 、 衣 异常 、 
隐 田 。 智 力 多 为 经 中 度 缺 陷 。 染色 体 梳 型 检查 可 以 确诊 。 

2. 茶 丙 酮 酸 尿 症 (phenylketonuria,PKU) ”为 常 染色 体 
单 基 因 病 ,表现 为 先天 性 某 丙 氨 酸 闫 化 戎 缺乏 .出 生 后 
48 一 72 小 时 内 即 出 现 疝 某 再 似 酸 血 症 ,呕吐 是 最 早 症状 。 
多 数 患 儿 在 兴 岁 后 出 现 色素 缺乏 、 白 肤 负 旺 黄色 或 
蓝 色 , 尿 液 和 体液 时 特殊 鼠 由 味 > : 气 化 铁 试验 
阳性 和 血液 茶 丙 氮 酸 水 平 增 识 可 以 确 i 主要 采用 低 
茶 殖 气 酸 饮食 ,最 好 在 出 生 后 3 个 月 内 进行 治疗 .6 岁 后 治 
疗 几 乎 无 效 。 

3. 脆性 X 综合 征 (fragile X syndrome) 是 一 种 和 连锁 
的 单 基因 遗传 病 。 艇 体 特征 为 身高 面 长 卫 大 、 寻 突出 、 
符 症 (大 于 25cma ) 。 智 力 水 平 为 中 重度 缺陷 ， 可 以 们 有 
言 和 行为 异常 。 男 性 多 于 女性 ,男性 症状 较 女性 本 
性 染色 体检 查 可 以 价 诊 。 早 期 的 叶酸 治疗 对 患 儿 有 者 

4. 克 汀 病 (cretinism) ”又 称 果 小 病 。 为 党 关 性 有 状 腺 

io 就 出 现 症状 ,矮小 . 头 大 面 宽 、 腿 距 
葛 险 裂 小 、 声 具 梁 . 展 厚 舌 大 、 皮 肤 呈 黏液 性 水 肿 。 智 力 为 
py 查 显 示 出 甲状 腺 功能 低下 。 补 充 甲 
状 腺 素 是 主要 的 治疗 方法 。 











































治疗 原则 是 早期 发 现 ,早期 诊断 , 查 明 原因 ,早期 干预 ， 
分 级 干预 和 综合 干预 。 近 年 来 治疗 目标 由 消除 适应 不 良 行 
为 ,更 易于 照料 者 管理 转变 为 最 大 可 能 地 提高 患者 的 生活 
质 是 ,尤其 是 主观 幸福 感 和 满意 度 。 

1. 病因 治疗 ”如 针对 葵 丙 酮 尿 症 的 饮食 限制 `. 呆 小 病 
的 甲状 腺 素 替 代 治 疗 等 。 

2. 治疗 共 患 的 躯体 疾病 和 精神 障碍 ”以 改善 患者 的 
功能 ,如 脑瘫 儿童 肌 痉 挛 的 治疗 ,运动 功能 的 促进 , 共 患 焦 
虑 抑郁 的 治疗 等 

3. 恰当 的 教育 和 习惯 养 成 ”包括 家 庭 教育 和 学 校 教 
育 。 教 育 训练 的 内 容 最 基本 的 是 学 习 自 理 和 自立 技能 。 

4. 自我 调节 、 交 往 及 娱乐 的 能 力 训练 ”使 患者 获得 自 
我 肯定 、 认 同感 和 满足 感 。 强 调 家 庭 教育 及 亲子 关系 的 重 
要 作用 ,不 建议 患 儿 脱离 家 庭 进行 训练 。 

日 前 尚 无 足够 证 据 显示 药物 治疗 可 以 提高 患 儿 智能 。 
对 于 合并 精神 障碍 的 MR 患者 使 用 精神 药物 时 要 格外 
并 慎 。 














































【预防 】 
包括 遗传 咨询 . 产 前 和 转生 期 保健 、 产 前 诊断 .新 生 儿 





儿童 的 健康 筛 查 .早期 干预 网 络 的 建立 等 。 a 
疾病 、 脑 部 疾病 .预防 脑 损 伤 .也 是 避免 造成 或 加 重 智能 发 
育 障碍 的 必要 措施 。 


第 三 节 ”儿童 孤独 症 


A a autism) ,又 称 自 闭 症 . 起 病 于 3 
岁 前 ,是 以 语言 人 际 交 往 和 沟通 模式 的 异常 .重复 刻板 行 
为 为 主要 特征 的 心理 发 育 障 碍 。 由 于 病因 和 临床 表现 各 
异 . 患 者 的 智能 水 平和 症状 严重 度 相差 甚 远 .又 可 分 为 典型 
的 孤独 症 、 阿 斯 伯 格 综合 征 和 未 分 类 的 广泛 性 发 育 障 碍 . 统 
称 为 孤独 谱系 障碍 (autism spectrum disorder)。 国外 报道 
典型 的 孤独 症 患 病 率 约 为 22/ 万 一 40/ 万 .美国 3 一 17 岁 儿 
童 青少年 期 孤独 谱系 障碍 的 患 病 率 为 1/91。 我国 部 分 地 
区 的 调查 结果 显示 患 病 率 低 于 国外 报道 ,可 能 与 样本 数量 . 
特别 是 调查 方法 有 关 。 男 女 比 约 为 4: 1。 

















【病因 了】 

病因 尚未 明了 .但 研究 已 bhi 
基础 :已 知 多 种 遗传 性 疾病 与 此 相关 ,环境 因素 也 与 本 症 旧 
发 生发 展 有 关 . 但 早先 认为 的 父母 教育 因素 已 证 实 与 
证 的 发 病 无 关 。 





(一 ) 遗传 因素 ” 单 卵 双 生子 与 双 卵 双生 子 孤独 症 的 地 


同 患 率 分 别 为 90% 和 10 中 。 珀 独 症 同胞 再 患 孤 独 症 的 发 4 
率 为 2%% 一 8%。 已 确认 的 遗传 学 病变 包括 染色 体 异 常 ( 绎 
5%) .拷贝 数 异常 (10% 一 20%)， 以 及 单 基因 障碍 ( 约 5 只) 。 
约 50% 的 Down 综合 征 符合 孤独 症 的 诊断 。 拷 贝 数 异 常 最 
常见 为 15ql1. 2-11. 3 倍增 ,以 及 16p11. 2 倍增 和 微 缺失 。 单 
基因 病 包 括 脆性 义 综合 征 、 结 节 性 硬化 、 瑞 特 综合 征 等 。 

(二 ) 环境 因素 “孕期 药物 暴露 ,如 丙 戊 酸 、 沙 利 度 腕 
等 与 孤独 症 发 生 有 关 . 其 他 因素 包括 抗 分 娩 药 以 及 辅助 分 
娆 技术 的 使 用 , 围 生 期 巨细 胞 病 每 和 风疹 病毒 感染 等 。 占 
受 关注 的 三 联 疫苗 注射 已 证 实 与 孤独 症 发 生 无 明确 相关 。 
重金 属 与 孤独 证 发 病 的 关系 尚未 得 到 证 实 。 
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【临床 表现 了 

多 数 患 儿 起 病 缓慢 , 约 30% 患 儿 有 倒退 现象 。 核 心 症 
状 为 社会 交往 障碍 、 言 语 交 a ,行为 刻板 以 及 兴趣 范围 

(一 ) 社会 交往 障碍 患 儿 对 环境 中 的 其 他 人 缺乏 兴 
趣 . 回 避 目 光 接 和 触 ,不 会 ,安抚 他 人 或 寻求 他 人 安抚 .没有 分 
享 行为 .有 时 ,他们 会 拉 父 母 的 手 去 取 他 们 所 需 物品 .但 仅 
仅 是 把 父母 当 作 达 到 目的 的 工具 而 已 。 不 会 玩 扮演 性 游 
戏 ,不 能 理解 别人 存在 不 同 的 情感 体验 。 

2 寺 请 发 育 征 退 最 为 多 见 了 
常 儿童 不 同 .孤独 症 患 儿 的 语言 往往 从 无 意义 的 电视 广 
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第 七 章 ”儿童 青少年 精神 障碍 


遗传 代谢 病 及 基因 得 查 .出 生 缺 陷 监 测 \ 有 高 危 因 素 的 学 前 





第 二 十 四 篇 





精神 障碍 


用 语 或 鹦 正 学 舌 开 始 , 重 复 刻板 .没有 交流 意义 。 有 时 虽然 
能 背诵 儿歌 故事 ,但 不 能 理解 含义 。 常 重复 提问 ,不顾 他 人 
的 感受 ,不 能 维持 与 他 人 的 交谈 。 在 语言 理解 和 表达 上 均 
有 困难 。 部 分 患 儿 不 说 话 , 其 至 终身 不 语 。 

(三 ) 兴趣 范围 狭窄 、 行 为 刻板 要 求 环 境 固定 不 变 ， 
常 表现 为 重复 动作 、 刻 板 运动 行为 ,如 来 回 奔 跑 .排列 物品 。 
改变 他 的 “生活 规律 ”, 则 会 发 脾气 、 刁 六 ;对 某 些 无 生命 的 
物体 或 活动 可 表现 出 异常 的 迷恋 。 

此 外 ,孤独 症 患 儿 常 存在 感觉 迟钝 或 过 敏 , 自 伤 行为 ， 
明显 偏食 , 约 50% 的 患 儿 存在 认 知 和 智力 障碍 。 



































〖 诊 断 】 

诊断 方法 主要 依据 病史 收集 、 症 状 评定 量 表 和 发 育 评 
估 。 目 前 临床 使 用 的 评定 量 表 包 括 儿 童 期 孤独 症 评定 量 表 
(CARS) 及 孤独 症 行为 量 表 (ABC) ,用 于 3 岁 以 上 儿童 的 
辅助 诊断 。 婴 幼儿 孤独 症 量 表 改 良 版 (MLCHAT) 用 于 18 
个 月 一 3 岁 儿 童 的 筛 查 。 

(一 ) 孤独 症 的 诊断 ”典型 的 孤独 症 诊断 主要 依据 为 

1. 起 病 于 3 岁 前 。 

2. 存在 明显 的 三 大 核心 症状 。 

3. 社交 功能 .语言 沟通 或 象征 性 游戏 功能 异常 或 




















4. 排除 儿童 精神 分 裂 症 ,言语 发 育 障碍 和 Heller 综合 

| 征 (又 称 婴 儿 疾 呆 ) 。 

| (二 ) 孤独 谱系 障碍 的 诊断 ”孤独 谱系 障碍 为 起 病 年 

| 龄 和 症状 表现 不 典型 的 病例 ,包括 阿 斯 伯 格 综合 征 和 未 分 
类 的 广泛 性 发 育 障 碍 。 阿 斯 伯 格 综合 征 的 特点 为 在 词汇 、 
语法 及 时 间 上 语言 发 育 没 有 明显 异常 ,智力 正常 ,但 符合 其 
他 所 有 孤独 症 表现 ,不 能 融入 群体 ,发 展 友谊 。 


【治疗 】 

目前 对 孤独 症 核心 症状 尚 无 特效 治疗 方法 ,临床 上 主 
要 采用 以 教育 训练 和 行为 干预 为 主 的 综合 治疗 方法 。 

(一 ) 教育 训练 和 行为 治疗 ”目前 运用 较为 广泛 的 有 
分 析 性 行为 治疗 (ABA) 结构 化 教学 (TEACCH)、 人 际 关 
系 发 展 干预 CDIR) 以 及 丹佛 模式 等 ,但 尚 不 能 确定 哪 种 方 
法 最 为 有 效 。 循 证 研究 证 据 显示 ABA 和 丹佛 模式 能 有 效 
改善 患 儿 的 语言 和 社交 功能 。 但 对 具体 个 体 而 言 ,训练 方 
法 震 要 建立 在 全 面 评 估 的 基础 上 做 出 个 体 化 的 方案 。 值 得 
注意 的 是 扳 独 症 患 儿 很 难 将 一 个 场景 中 学 到 的 技能 泛 化 到 
其 他 场景 ,因此 ,全 面 训练 .针对 性 训练 和 日 常生 活 的 融合 、 
家 庭 教 育 和 学 校 教育 的 融合 十 分 重要 。 

(二 ) 药物 治疗 ”全 究 表明 币 让 和 阿 立 哌 哗 对 刻板 

行为 有 定 效 果 , 但 需 严密 监测 不 良 反应 。 常 见 的 不 良 反 
应 包括 体重 增加 .镇 静 以 及 锥 体外 系 不 良 反 应 。 义 J 
不 集中 ,活动 过 多 者 ,中枢 神经 系统 兴奋 剂 部 分 有 效 。 其 他 
药物 疗效 尚 不 肯定 
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第 四 节 ”注意 缺陷 多 动 障碍 


注意 缺陷 多 动 障碍 (attention deficit hyperactivity dis- 
order.ADHD) ,又 称 儿 童 多 动 症 ,是 儿童 期 最 常见 的 行为 
障碍 。 以 注意 缺陷 、 多 动 冲动 为 主要 特征 ,起 病 于 7 岁 以 
前 .症状 可 持续 存在 至 青春 期 或 成 人 期 。 常 伴 有 学 习 困 难 、 
人 际 关系 差 、 自 我 评价 低下 , 共 患 其 他 精神 障碍 ,影响 学 业 
成 就 及 职业 功能 。 国 外 报道 患 病 率 多 在 3%~~7%, 我 国 七 
项 大 型 研究 的 蔡 芋 分 析 患 病 率 为 4.31% 一 5.83%。 男 女 
患 病 比 约 为 6 : 1 一 9 : 1, 成 人 期 的 患 病 率 约 为 2% 一 4%。 














【病因 与 发 病 机 制 了 

注意 缺陷 多 动 障碍 的 病因 及 发 病 机 制 至 今 尚未 明了 ， 
多 种 遗传 基 因 和 环境 因素 的 相互 作用 与 此 相关 。 遗 传 研究 
缺陷 多 动 障碍 具有 家 族 聚 集 性 ,并 与 多 个 基因 位 
点 相关 。 环 境 因素 包括 孕期 酒精 暴露 .母亲 吸烟 、 极 低 体重 
儿 、 出 生 后 营养 不 良 \ 缺 铁 、 必 需 脂肪 酸 失衡 ,以 及 早期 社会 
环境 剥夺 等 因素 。 





【临床 表现 】 
(一 ) 注意 缺陷 “是 ADHD 的 核心 症状 之 一 ,主要 表 

现 为 主动 注意 的 缺陷 ,被 动 注意 可 以 正常 或 强化 。 在 需要 

集中 注意 的 环境 和 任务 中 ,注意 保持 时 间 达 不 到 患 儿 年 龄 

和 智能 相应 的 水 平 , 易 受 环境 的 干扰 而 分 心 。 听 课时 容易 
走神 ,开小差 ;做 作业 时 不 能 全 神 贯 注 , 边 做 边 玩 , 拖 拖 
拉 拉 。 

(二 ) 活动 过 多 是 ADHD 的 另 一 核心 症状 ,表现 为 
在 需要 相对 安静 的 环境 中 ,活动 量 和 活动 内 容 比 预期 的 明 

显 增多 ,过 分 不 安宁 和 (或 ) 小 动作 多 ,不 能 静坐 ,在 座位 上 
扭 来 扭 去 ,东张西望 , 摇 桌 转椅 , 话 多 ,喧闹 。 喜 欢 危险 的 洲 
戏 , 经 常 恶作剧 。 

(三 ) 冲动 性 ”表现 为 对 信息 处 理 缺 乏 延迟 反应 ,容易 
动 ,行为 唐 突 、 冒 失 , 不 怕 危 险 ,不 顾 后 果 。 易 抢 嘴 插 
容易 与 人 发 生 冲突 ,经 反复 教育 也 不 会 吸取 教训 。 

(四 ) 其 他 表现 尽管 大 多 注意 缺陷 多 动 障碍 患者 知 
力 正 常 ,但 仍 存在 下 列 认 知 功能 的 损害 ;问题 解决 能 力 、 计 
划 性 ,指向 性 、 移 觉 性 、 认 知 灵活 性 ,反应 抑制 和 工作 记忆 能 
]。 感 知 运动 和 协调 能 力也 有 受 损 ,动作 笨拙, 书写 困难 ， 

本 际 得 ,表现 为 学 习 成 绩 低下 ,经 常 读 错 或 写 错 ， 
左右 分 辩 不 能 , 跳 字 漏 字 , 把 *b> 读 成 <d"。 另 外 ,ADHD 串 
者 还 可 能 有 情绪 调控 能 力 受 损 。 
注意 缺陷 多 动 障碍 无 特异 性 :辅助 检查 异常 发 
现 .部 分 患 儿 存 在 脑 电 图 异常 ,但 无 特异 性 诊断 价值 。 


人 诊断 了 


临床 诊断 要 点 包括 : 














激 范 
话 ， 


























1. 起 病 于 了 7 岁 以 前 .症状 持续 存在 超过 6 个 月 。 

2. 主要 :这 缺陷 和 I( 或 ) 活 动 过 度 . 必 须 出 现在 
学 校 ,家 两 个 及 以 上 场合 .。 

3. 冲动 性 、 学 习 困 难 、 品 行 问 题 可 以 存在 .但 不 是 诊断 
之 必 震 条 作 。 

4. 排除 症状 是 由 司 绪 障碍 、 精 神 发 育 迟 汪 儿童 精神 
分 询 症 等 其 他 隘 碍 所 和 至， 












【治疗 与 预防 】 

治疗 主要 采取 综合 治疗 .包括 父母 培训 \ 心 理 治疗 、 教 
育 策略 .药物 治疗 。 

(一 ) 父母 培训 “主要 包括 对 注意 缺陷 多 动 障碍 的 正 
确认 识 , 带 助 父母 采用 有 效 的 管理 策略 ,促进 积极 的 亲子 沟 
通 ,提高 治疗 依从 性 。 

(二 ) 心理 治疗 ”以 认 知 行为 治疗 效果 较 好 ,在 进行 治 
疗 以 前 ,要 确定 好 治疗 的 靶 证 状 . 宜 选择 对 患 儿 危害 最 明 
显 、 坟 急于 解决 的 问题 或 最 容易 解决 的 问题 着 手 .一 次 不 宜 
解决 多 个 问题 ,在 实施 的 过 程 中 ,综合 采用 阳性 强化 、 自 我 
指导 等 行为 技术 .结合 认 知 疗法 技术 .逐步 以 适应 良好 行为 
取代 症状 行为 。 

(三 ) 教育 策略 ”应 争取 得 到 老师 的 理解 和 配合 。 老 
师 宜 对 患 儿 多 正面 关注 .用 榜样 示范 方法 为 患 儿 确定 目标 ， 
设置 活动 安排 常规 ,明确 行为 规则 .在 课余 时 间 安 排 适当 的 
活动 ,逐渐 提 商 自信 心 和 自 对 心 。 对 困难 的 儿童 
可 进行 小 班 教学 和 个 别 辅导 ,采用 灵活 的 教育 方法 和 要 求 。 

(四 ) 药物 治疗 “对 非 药 物 治 疗 无 效 或 中 ,重度 患者 选 
用 药物 治疗 。 常 用 中 枢 神 经 兴奋 剂 和 盐酸 托 英 西 汀 。 

目前 我 国 临床 常用 的 中 枢 神 经 兴奋 剂 有 哌 甲 酯 速 释 片 
〈 利 他 林 ) 和 哌 甲 酯 控 释 片 ( 专 注 达 ) ,一 般 用 于 6 岁 以 上 患 
者 ,6 岁 以 下 要 慎重 使 用 。 药 物 剂 量 分 别 为 : 哌 甲 酯 速 释 片 
5 一 40mg/d 或 0.3 一 1.0mg/(kg。d) ,分 2 一 3 次 顿 服 。 哌 
甲 酯 控 释 片 18 一 54mg/d, 早 餐 后 1 次 知 服 。 用 药 宜 从 小 剂 
量 开始 ,根据 疗效 和 不 良 反 应 调整 用 药剂 量 。 节 假日 可 根 
据 患 儿 实 际 利 整 决定 是 否 需 要 用 药 ,目前 研究 尚 存 争议 。 

盐酸 托 葛 西 汀 ( 择 思 达 ) 可 用 于 6 岁 以 上 患者 ,有 效 剂 
量 范 围 0. 8 一 1. 2mg/(kg. d) ,早餐 后 1 次 吞 服 。 用 药 宜 从 
10mg/d 开始 ,根据 需要 7 天 调整 1 次 剂量 ,直至 目标 剂量 。 

常见 的 药物 不 良 反 应 有 食欲 减退 .睡眠 影响 .腹痛 、 心 

跳 加 快 . 血 压 升 高 .镇静 等 ;长 期 使 用 可 对 体重 、 身 高 造成 一 
定 的 影响 。 











AAS Es E De 
第 五 节 情绪 障碍 
情绪 障 但 (emotional disorders) 是 指 发 生 在 儿童 或 少 
年 时 期 ,以 焦虑 .恐怖 、 抑 分 .强迫 等 症状 为 主要 临床 表现 的 
-组 疾病 .包括 儿童 分 离 性 :儿童 广泛 焦 虚 证 、 特 定 
伙 殿 症 社交 伙 惧 症 . 惊 恶 障 得 .创伤 后 应 激 障 但 .儿童 强迫 
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症 和 抑郁 症 等 。 在 DSM-NW 和 CCMD-3 中 .分 别 属于 焦虑 
障碍 和 起 病 于 儿童 的 情绪 障碍 。 


【病因 了 

至 今 不 明 .一般 认 为 由 遗传 因素 、` 个 体 心理 特征 和 环境 
因素 共同 作用 所 致 。 焦 虚 障 碍 具有 明显 的 家 族 集聚 性 。 行 
为 抑制 或 神经 过 敏 气 质 特点 的 儿童 .父母 离异 、 
虚 待 等 负 性 经 历 和 不 良 生活 事件 .父母 的 精神 辽 碍 、 亲 子 间 
不 安全 的 依恋 关系 、 父 母 过 度 保护 或 忽视 的 养育 态度 以 及 
同伴 关系 与 儿童 情绪 障碍 的 发 生 相 关 。 

















【临床 表现 与 诊断 要 点 了 


(一 ) 分 离 性 焦虑 症 (separation anxiety disorder， SAD) 





SAD 是 儿童 在 与 依恋 的 人 (通常 是 父母 ) 分 离 后 表现 出 过 
度 的 焦虑 ,担心 父母 或 儿童 自己 在 分 离 后 会 受到 伤害 .不 愿 





离开 父母 ,拒绝 去 上 学 .甚至 独处 。 并 常常 诉 述 头疼 、 胃 痛 
等 各 种 躯体 不 适 的 症状 。 离 别 前 儿童 对 分 离 表 现 过 分 担 
忧 ,可 反复 出 现 与 离别 有 关 的 亚 梦 。 一 旦 分 离 . 则 表现 出 明 
显 苦恼 ,一 般 劝 导 无 效 。 少 年 期 则 主要 表现 为 躯体 症状 与 
不 愿 上 学 。 男 女 之 间 发 病 率 无 差异 ,症状 上 两 性 之 问 也 无 
区 别 。 


至 少 1 个 月 ;并 除外 其 他 疾病 所 致 。 但 近年 有 研究 发 现 约 


6. 6% 的 成 人 也 存在 分 离 性 焦虑 ,有 关 诊 断 标准 需 进一步 | pi 


修订 。 

(二 ) 广泛 性 焦虑 症 ( generalized anxiety disorder, 
GAD) 主要 是 在 两 种 以 上 的 场合 活动 或 环境 中 表现 为 对 
未 来 的 事情 、 个 人 的 行为 与 能 力 、 社 会 可 接受 性 等 多 方面 过 
分 的 担心 与 忧虑 ,烦躁 不 安 、 整 日 紧张 .无 法 放松 。 明 知 焦 
虑 不 好 ,但 无 法 控制 这 种 担心 。 并 至 少 有 下 列 两 项 :中 易 激 
若 , 常 发 脾气 ,好 匀 凉 ;@ 注 意 力 难于 集中 ,自觉 脑子 一 片 空 
白 ;@ 担 心 学 业 失败 ,和 (或 ) 交 友 受 到 拒绝 ;@ 感 到 易 疲 倦 ， 
精疲力竭 ;肌肉 紧张 感 ;@ 食 欲 不 振 , 恶 心 或 其 他 抠 体 不 
适 ;@ 睡 眠 紊乱 。 

诊断 要 点 :符合 以 上 症状 学 特点 ;持续 6 个 月 以 上 ;有 
明确 的 功能 损害 ;排除 其 他 因素 所 致 。 

(三 ) 特定 铠 惧 症 (specific phobia) ”以 往 称 单纯 起 悍 
症 . 其 特征 为 对 某 些 特定 物体 或 情境 出 现 明 显 的 害怕 .如 动 
物 .暴风 雨 . 巨 响 等 :出现 惊 如 、 活 叫 、 发 脾气 、 采 住 或 依赖 他 
人 .并 出 现 回避 ,这 种 回避 行为 妨碍 了 儿童 的 正常 功能 . 

根据 以 上 临床 特点 及 功能 损害 容易 作出 诊断 : 

(四 ) 社交 丽 惧 症 (social phobia) ”表现 为 害怕 新 环境 
或 陌生 人 .出现 持 久 的 焦 虚 情绪 和 回避 行为 .但 在 与 家 人 或 
熟悉 的 人 在 一 起 时 ,社交 关系 良好 。 患 儿 对 日 己 常 表现 为 
完美 主义 倾向 .因为 担心 别人 发 现 自 己 的 缺点 ,或 害怕 章 到 
他 大 的 嘲笑 而 回避 参与 集体 活动 .与 人 交流 或 公开 发 言 .但 
内 心 不 排 斥 交 往 。 年 长 儿童 和 青少年 各 因为 自己 的 焦虑 表 
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现 而 焦虑 ,使 情况 更 为 严重 。 如 症状 持续 存在 至 少 6 个 月 ， 
并 足以 影响 社交 功能 ,排除 其 他 因素 后 即 可 诊断 。 但 患 儿 
常 被 视 作 胆 小 害羞 而 延误 诊治 ,初次 就 诊 时 间 多 晚 于 其 他 
情绪 障碍 。 

















证 据 显 示 包 括 心理 治疗 .药物 治疗 在 内 的 综合 治疗 效 
果 优 于 单一 治疗 。 药 物 治疗 不 可 作为 唯一 治疗 手段 。 

(一 ) 心理 治疗 ”治疗 的 重点 是 帮助 儿童 理解 潜在 的 
恐惧 和 担心 ,缓解 内 心 冲突 与 焦虑 ,并 发 展 出 适应 性 的 应 对 
策略 。 鼓 励 父 母 理 解 儿 童 消 除 潜在 铠 惧 的 需要 ,帮助 儿童 
增加 独立 性 和 责任 心 ,建立 良好 亲子 关系 。 认 知行 为 治疗 
方法 最 为 常用 ,主要 为 指导 患 儿 辨 别 焦虑 情绪 和 想法 ,认识 
焦虑 的 躯体 反应 ,发 展 出 应 对 症状 的 计划 。 行 为 技术 包括 ; 
逐 级 暴露 .示范 .角色 扮演 .放松 训 练 . 阳 性 强化 、 自 我 指导 
等 。 其 他 心理 治疗 方法 有 家 庭 治疗 ,游戏 治疗 .团体 治疗 
等 ,但 循 证 证 据 对 疗效 尚 存 争议 。 

(二 ) 药物 治疗 ”主要 包括 选择 性 5- 羟 色 胺 再 摄取 抑 
制剂 (SSRIs) : 氢 西 汀 2.5~60mg/d; 低 曲 林 25~200mg/d; 
氧 伏 沙 明 12. 5 一 200mg/d; 茶 二 氮 草 类 ; 阿 普 唑 仑 0.25 一 
4mg/d; 氢 硝 西 洋 0.25 一 3mg/d; 地 西洋 0.04 一 0.25mgy 
(kg，d) ;三 环 类 抗 抑郁 剂 : 阿 米 替 林 1 一 5mg/(kg * d) ;4 
米 帕 明 2 一 3mg/(kg。d); 丁 螺 环 酮 (15 一 60mg/d) 。 其 中 
SSRIs 常 作为 一 线 药 物 首 选 。6 岁 以 下 儿童 ,尽量 不 用 药物 
治疗 ,必须 使 用 时 ,可 短期 使 用 茶 二 氮 草 类 药物 ,从 最 小 剂 







































































型 量 起 始 缓慢 滴定 。 注 意 监 测 不 良 反应 。 


【预后 】 
儿童 期 情绪 障碍 可 迁延 发 展 至 成 人 期 ,许多 成 人 抑郁 


第 八 童 


第 一 节 应 激 障 和 碍 
季 建 林 吴 诊 


个 体 遭 遇 应 激 生 活 事 件 后 :应 激 反应 超过 一 定 强度 或 
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持 纪 





时间 趋 过 一 定 限度 ,并 对 个 体 的 社会 功能 和 人 际 交 往 
影响 时 , 即 构成 应 激 障 但 (stress disorder) 





CCMD3 中 将 


和 焦虑 障碍 的 起 病 可 追溯 到 儿童 青少年 期 。 广 泛 性 焦虑 和 
社交 恺 惧 的 诊断 相对 稳定 ,其 他 大 多 患 儿 症状 波动 , 随 着 时 
间 推 移 不 再 符合 原先 的 诊断 ,但 出 现 其 他 类 型 的 情绪 障碍 
或 其 他 精神 障碍 的 比例 远 高 于 普通 人 群 。 情 绪 障 碍 的 长 期 
影响 包括 学 业 、 职 业 发 展 . 社 交 功 能 的 多 方面 损害 。 














参考 文献 


1. Rogers RC,Stevenson RE,Simensen RJ. Finding new etiol- 
ogies of mental retardation and hypotonia:X marks the spot. Devel- 
opmental Medicine &. Child Neurology,2008.50(2):104-111. 

2. Gardiner K, Herault Y, Lott IT. et al. Down syndrome: 
from understanding the neurobiology to therapy. ] Neurosci, 2010, 
30(45):14943-14945. 

3. Llaneza DC, Susan V, DeLuke SV, et al. Communication, 
Interventions, and Scientific Advances in Autism: A Commentary. 
Physiol Behav.2010, 100(3) ;268-276. 

4. Miles JH. Autism spectrum disorders-A genetics review, 
Genetics in Medicine, 2011,13(4) :279-294. 

5. Huffman LC., Sutcliffe TL, Tanner ISD. et al. Management 
of symptoms in children with autism spectrum disorders: A com- 
prehensive review of pharmacologic and complementary-alternative 
medicine treatments. ] Dev Behav Pediatr,2011,32(1) :56-68. 

6. Curatolo P, D’ Agati E, Moavero R. The neurobiological 
basis of ADHD. Ttalian Journal of Pediatrics,2010,36(1) :79. 

7. Becsdo K, Knappe S, Pine DS，Anxiety and Anxiety 
Disorders in Children and Adolescents: Developmental Issues and 
Implications for DSM-V. Psychiatr Clin North Am. 2009, 32(3): 
483-524. 

8. Degnan KA, Almas AN, Fox NA Temperament and the 


environment in the etiology of childhood anxiety. ] Child Psychol 
Psychiatry,2010,51(4) :497-517. 


其 他 精神 科 问 题 


应 激 障 
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但 分 为 急性 应 激 障 碍 ,创伤 后 应 激 障碍 (参见 “本 篇 


隧 


障碍 ”) 与 适应 障 得 等 。 








第 八 章 ”其 他 精神 科 问 题 


其 来 , 且 个 体 难 以 承受 的 创伤 性 体验 或 对 生命 具有 严重 威 ”成 了 新 的 适应 ,精神 障碍 随 之 .但 也 有 可 能 仅仅 为 一 种 
胁 的 事件 和 灾难 ,如 严重 的 交通 事故 .配偶 或 子女 突然 亡 。 ”暂时 性 和 今后 遇 到 其 他 生活 变化 ` 生 活 事件 或 困难 处 
2 病 可 发 生 于 任何 年 龄 .但 。” 境 还 有 可 能 再 次 发 生 .这 取决 于 患者 的 性 格 、 应 对 及 防御 方 
多 见于 青年 人 . 患 病 率 ! L 别 。 如 同 式 、 社 会 适应 能 力 等 方面 的 缺陷 是 否 得 到 弥补 或 改善 。 
躯体 状况 误 竟 或 器 质 性 因素 (如 老年 人 ) ,发 生 本 (一 ) 临床 表现 ”适应 障碍 一 般 发 生 在 生活 变化 或 生 
险 性 随 之 增加 。 活 事件 的 适应 阶段 .症状 也 较 其 他 应 激 性 障碍 轻 得 多 。 临 
(一 ) 临床 表现 ”典型 的 急 ++ 但 表现 可 出 现 表 。” 床 表 现 以 情绪 障碍 为 主要 临床 相 .如 烦恼 不安、 扣 郁 ,不 知 
情 果 洲 , 处 于 荡然 状态 ,继而 不 动 不 语 , 呆 车 木 鸡 ,对 外 鼻 刺 ”所 措 、 感 到 对 目前 处 境 不 能 应 付 、 无 从 计划 ,难以 继续 、 胆 小 
激 无 相应 反应 , 芋 木 伏 状 态 ;或 处 于 意识 莹 上 晓 害怕 ,不 注意 卫生 ,生活 无 规律 等 .同时 有 适应 不 良 的 行为 
定向 障碍 ,对 周围 事物 不 能 清晰 感知 , 自 言 自 语 ,内 容 零 乱 ， (如 不 愿 与 人 交往 .退缩 等 ) 和 生理 功能 障碍 (如 睡眠 不 好 、 
表情 紧张 .恐惧 .动作 杂乱 、 无 目的 ,或 躁动 不 安 、 冲 动 毁 物 ， 食欲 缺乏 等 )。 此 外 .患者 可 能 做 出 出 人 意料 的 举动 或 突 发 
事后 不 能 性 焦虑 的 自主 神经 症状 ， 暴力 行为 。 
如 心动 过 速 .出 汗 ` 面 红 .呼吸 急促 等 。 (二 ) 诊断 与 鉴别 诊断 ”根据 CCMD-3 的 诊断 标准 ， 
并 非 所 有 让 过 这 2 活 事件 的 人 都 发 生 精 神 障 三 .个 适应 障碍 的 诊断 须 包括 : 
体 性 格 特征 1. 症状 标准 






















































































身体 状况 等 会 对 临床 表现 产生 一 定 的 影响 。 除 典型 表现 (1) 有 明显 的 生活 事件 为 诱因 .尤其 是 生活 环境 或 社 

外 ,一 部 分 患者 可 表现 为 精神 病 性 障碍 ,以 安 想 .严重 心境 ”会 地 位 的 改变 (如 移民 、 出 国 、 入 伍 、 退 休 等 )。 

障碍 为 主 , 症 状 内 容 与 应 激 源 密切 相关 , 较 急 (2) 有 理由 推断 生活 事件 和 人 格 基 础 对 导致 精神 障碍 

性 或 亚 急性 : 人 均 起 着 重要 的 作用 。 

疗 , 预 后 恨 好 ,恢复 后 精神 正常 ,一 般 无 人 格 缺 陷 。 (3) 以 抑郁 ,焦虑 、 害 怕 等 情感 症状 为 主 . 并 至 少 有 下 
(二 ) 诊断 与 鉴别 诊断 ”根据 CCMD-3 中 的 诊断 标 。 列 1 项 :适应 不 良 的 行为 障碍 .如 退缩 \ 不 注意 卫生 、 生 活 






准 , 急 性 应 激 障 但 的 诊断 须 包括 : 无 规律 等 ;@ 生 理 功 能 障碍 ,如 睡眠 不 好 、 食 欲 不 振 等 。 
1 症状 标准 2 04) 存在 见于 情感 性 精神 障碍 (不 包括 亡 想 和 幻觉)、 
; 激 障碍 、 驱 体形 式 障 碍 或 品行 障碍 的 各 种 症状 、 
但 不 符合 上 述 障碍 的 诊断 标准 。 
《如 反应 性 木 优 ) ,可 有 轻 度 意识 模糊 。 2. 严重 标准 “社会 功能 受 损 。 
2. 严重 标准 ”社会 功能 严重 受 损 。 3 病程 标准 ”精神 障碍 开始 于 心理 社会 刺激 (但 不 是 
3. 病程 标准 “在 受 刺 激 后 若干 分 钟 至 若干 小 时 发 病 ， ”灾难 性 的 或 异乎 寻常 的 ) 发 生 后 1 个 月 内 .符合 症状 标 交 
病程 短暂 ,一 般 持 续 数 小 时 至 1 周 ,通常 在 1 个 月 内 缓解 。 少 已 1 个 月 。 应 激 因素 消除 后 ,症状 持续 时 间 一 般 不 超 
4. 排除 标准 ” 须 排 除 疤 症 、 器 质 性 精神 障碍 及 抽 ”6 个 月 。 
俘 症 。 4. 排除 标准 “排除 情 4 
(三 ) 治疗 ”治疗 原则 以 保护 个 体 .尽快 摆脱 急性 应 激 。” 症 、 鲍 体形 式 障碍 ,以 及 品行 障 f 
状态 ,恢复 心理 和 生理 健康 ,避免 更 大 的 损害 为 主 。 治 疗 方 (三 ) 治疗 ”适应 隘 但 的 治疗 原则 以 减少 或 消除 应 激 
法 以 心理 治疗 为 主 ,必要 时 输 以 小 剂量 抗 焦 虐 、 抗 抑郁 药物 源 .解除 症状 ,提供 支持 .重建 适应 方式 为 主 。 治 
治疗 。 疗 、 适 应 环境 为 主 , 必 要 时 铺 以 小 剂量 抗 焦虑 、 抗 抑 
郁 药物 治疗 。 































性 精神 障碍 应 激 障碍 、 神 经 


Me 


















第 二 节 自 杀 
李 建 林 。 吴 放 
自杀 (suicide) 是 指 自愿 并 主动 采取 结束 自己 生命 的 行 
功能 受 损 的 异常 状态 。 适 应 障碍 的 发 生 与 应 激 性 事件 存在 。 ”为 。 晶 前 国际 上 将 自杀 分 为 成 功 自 
一 定 的 时 序 关系 , 记 立 激 性 事件 或 生活 改变 发 生 后 1 。 自杀 未 遂 (attempt suicide) 及 自杀 


适应 障碍 (adjustment disorder) 是 一 种 出 现 于 明显 的 
E 活 改变 或 应 激 性 事件 之 后 ,产生 以 烦恼 、 抑 郁 等 为 主 的 情 






杀 (successful suicide) 、 







Csuicide ideas) 类。 











个 月 内 起 病 ,病程 往往 较 攻 ,但 一 股 不 超过 6 个 月 。 可 发 生成 功 自杀 指 有 意 采取 自杀 行为 并 是 导致 比 亡 :自杀 未 遂 指 
于 任何 年 龄 ,多 见于 成 年 人 ,女性 略 高 于 男性 。 但 日 前 缺乏 ”有 自杀 动机 和 可 能 导致 死亡 的 行为 ,但 未 造成 死亡 的 结局 ， 


俏 切 的 流行 病 学 资料 。 有 时 亦 包 括 那 些 并 不 想 结束 自己 生命 但 有 自杀 姿态 ;自杀 
适应 障碍 多 数 时 过 境 迁 ,刺激 的 消除 或 者 经 过 调整 形 意念 指 有 自杀 想法 而 且 愿 意 去 死 .但 尚未 采取 自杀 行为 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


WHO 确定 每 年 的 9 月 10 日 为 世界 预防 自杀 日 ,呼吁 人 人 
要 珍 展 生命 。 





【流行 病 学 】 

我 国 自杀 率 估计 约 为 每 年 22/10 万 左右 。 一般 自 杀 率 
随 年 龄 的 递增 而 增加 ,多 数 国家 有 青年 人 和 老年 人 两 个 自 
杀 高 峰 。 发 达 国 家 女性 的 自杀 未 遂 率 为 男性 的 2~3 倍 ,但 
男性 的 自杀 成 功率 高 于 女性 ,城市 的 自杀 率 高 于 农村 。 我 
国 农村 地 区 的 自杀 率 平均 高 于 城市 地 区 约 2 一 3 倍 ,农村 地 
区 女性 的 自杀 率 明显 高 于 男性 ,20 一 24 岁 女 性 的 自杀 率 高 
达 35/10 万 。 



































【相关 因素 】 

自杀 是 心理 ,社会 和 生物 学 等 诸多 因素 相互 影响 的 结 
果 , 也 是 在 风险 因素 和 保护 因素 彼此 消长 的 影响 下 ,个 人 素 
质 与 应 激 相 互 作用 的 产物 。 目 前 的 假设 有 : 

(一 ) 心理 学 因素 ”心理 学 研究 认为 自杀 未 遂 考 的 认 
知 方式 和 人 格 变量 (personality variables) 具 有 以 下 特征 : 较 
高 的 冲动 性 .极端 的 思维 ( 非 此 即 彼 、 非 好 即 坏 ) . 认 知 僵化 、 
问题 解决 不 良 、 自 传 式 记忆 (往往 与 负 性 的 生活 经 历 及 情绪 
伴 发 ) .绝望 及 功能 失调 性 假设 ,以 及 对 将 来 的 判断 存在 
偏见 。 

(二 ) 社会 因素 ”研究 发 现 社会 文化 背景 
司 对 个 人 的 自杀 行为 产生 重要 影响 ,如 约旦 信奉 伊斯兰 教 ,该 
教 禁止 自杀 ,1980~1985 年 的 平均 自杀 率 仅 为 2. 1/10 万 。 
1 对 自杀 行为 产生 影 响 的 社会 因素 包括 :个 人 的 社会 网 络 、 家 
庭 关系 就业 状态 、 侨 居 和 移民 、 宗 教 及 文化 等 。 

(三 ) 生物 学 因素 ”近年 研究 发 现 自杀 可 能 存在 遗传 
或 生物 学 因素 ,如 中 枢 神 经 递 质 5-HT 的 降低 。 抑 郁 症 、 精 
神 分 裂 症 和 酒精 中 毒 等 精神 障碍 常 伴 发 自杀 。 
四 ) 环境 应 激 Mann 于 1999 年 提出 了 应 激 -脆弱 性 
异 式 ,认为 自杀 是 应 激 与 素质 间 相互 作用 的 结果 ,素质 因素 
对 于 自杀 行为 来 说 是 极端 重要 的 。 诱发 应 激 的 处 境 和 事件 
包括 :严重 的 危机 、 创 伤 .急性 躯体 和 精神 障 但 、 受 虐待 、. 居 
类、 分 离 . 讽 婚 .失业 等 。 
五 ) 风险 因素 和 保护 因素 风险 因素 包括 急性 应 激 、 
年 条 倾向、 人 际 关系 及 社会 问题 精神 和 和 煞 体 疾病 等 。 保 护 
因 求 较 多 , 虐 包 括 个 人 的 ,也 包括 家 庭 的 及 社会 的 : 既 包括 

- 般 性 的 咨询 与 支持 ,也 包括 专业 机 构 提 供 的 咨询 ,帮助 及 

危机 上 项 等 ;还 包括 社会 文化 背景 及 宗教 信仰 的 影响 。 
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宗教 信仰 等 
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【自杀 危险 性 的 评估 


上 下 系 者 常 流 路 出 以 下 线索 :三 语 





: 约 273~-47/5 的 
人 ,可 能 不 止 一 次 或 一 
全 形式 的 流 跨 ,有 的 其 至 直接 将 死 的 想法 告诉 他 人 。 名 行为 
线索 :有 的 月 系 者 月 条 前 常 准 备 一 些 自杀 的 工具 ,如 毒药 、 剪 
及 等 ,或 将 自己 的 财产 分 给 他 人 .或 找 - 些 相 关 的 人 谈论 事 





A 


情 , 或 特别 安排 出 一 些 时 间 。@ 环 境 线 索 : 有 的 近期 但 受 更 
大 的 应 激 性 生活 事件 ,如 外 科 手 术 、 慢 性 严重 的 疾病 、 亲 人 死 
亡 .失业 及 退休 等 。@ 综 合 征 线索 (syndromic clues) :是 指 茶 
联系 的 情绪 ,抑郁 是 最 常见 的 。 

在 评估 自杀 的 危险 性 时 需要 考虑 下 列 央 素 : 

1. 年 龄 (特别 是 青少年 和 老人 ); 

2. 婚姻 状况 (单身 .丧偶 及 离婚 的 成 人 更 易 自 杀 ); 

3. 性 别 (女性 企图 自杀 的 比率 高 于 男性 ,但 男性 自杀 














的 成 功率 高 于 女性 ); 
4. 状况 (失业 或 经 济贫 困 增 加 自杀 的 风险 ); 


. 以 前 的 自杀 企图 史 ; 

自杀 的 家 族 史 ; 

. 近期 分 离 或 形 偶 ; 

. 自杀 的 计划 性 及 可 获得 的 实施 自杀 的 手段 和 工具 ; 
. 企图 自杀 行为 的 致死 性 (自杀 致死 性 越 高 ,风险 越 





Co 、 Don 





pe 

10. 诊断 (特别 是 抑郁 症 .精神 分 裂 症 酒精 依赖 或 其 
他 物质 依赖 ,以 及 边缘 性 人 格 障碍 ); 

11, 特殊 症状 (命令 性 幻 听 、 亡 想 ) 以 及 极度 的 无 望 感 
(profound hopelessness) ; 


12. 缺乏 社会 支持 。 


【防治 

最 重要 的 是 积极 治疗 抑郁 障碍 。 对 于 有 自杀 倾向 者 ， 
心理 治疗 是 重要 和 必要 的 ,围绕 自杀 倾向 者 牌 由 的 认 知 可 
采取 : 

1 投入 交谈 ,耐心 地 倾听 , 琉 泄 被 压抑 的 情感 。 

2. 帮助 认识 和 理解 自杀 行为 发 展 的 过 程 及 其 与 族 央 
的 关系 。 

3. 帮助 学 习 问 题解 决 技巧 和 应 对 方式 。 

4 帮助 建立 新 的 社交 网 络 及 社会 支持 系统 。 

危机 干预 是 一 种 有 效 的 心理 社会 干预 方法 ,一 般 是 采 
取 热 线 电话 的 形式 ,强调 干预 的 时 间 紧 迫 性 和 干预 的 效果 ， 
肯定 当事人 的 优点 ,明确 当 fi 人 已 采用 过 的 应 对 技巧 ,寻找 
可 能 的 社会 支持 系统 ,明确 治疗 目标 , 尽 可 能 在 短 时 间 内 帮 
助 恢复 失衡 的 心理 状态 。 

任何 有 自杀 倾向 的 人 ,在 帮 切 其 滤 过 和 危机、 转变 态度 和 
认识 以 后 , 均 应 定期 随访 和 评估 ， 直至 完全 解除 危险 。 各 种 
心理 咨询 门诊 ,社会 自杀 救助 机 构 \ 心 理 健康 或 危机 干预 热 
线 电话 ,以 及 药物 治疗 和 心理 治疗 ,对 于 自杀 的 防治 .降低 
自杀 率 有 积极 的 意义 。 
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但 (cating disorder) 是 以 进食 行为 异常 为 显著 
组 精神 障 伪 ,主要 由 神经 性 大 食 症 和 神经 性 贪 食 












证 组 成 .神经 性 了 吐 及 基 些 类 型 的 肥 用 症 也 归 为 此 类 , 届 于 
心理 因素 相关 生理 障碍 。 一 般 不 包括 拒食 、 偏 食 及 异 食 症 。 








一 、 神 经 性 厌食 症 


大 食 症 Canorexia nervosa, AN) 是 以 对 肥胖 有 病 






神经 性 
态 伙 惧 : 放 意 六 食 致 体重 过 轻 为 特征 .好 发 于 女性 .特别 是 
12 一 18 岁 的 下 在 前 期 或 韦 存 早期 者 .可 们 有 司 外 报 
道 12 一 18 岁 女 性 的 患 病 率 沪 时 国 及 西欧 女性 
的 患 病 率 为 0.7% 一 2. 1%。 无 确切 资料 、 

(一 ) 病因 和 发 病 机 制 食 证 病因 未 明 . 可 能 
与 以 下 因 求 有 关 : 

1. 社会 文化 因素 ”现代 社会 把 女性 身材 苗条 作为 女 
性 美的 一 个 重要 标准 ,肥胖 被 视 为 缺乏 风力 、 不 节制 、 

2. 心理 因素 ”有 人 认为 庆 食 行为 是 青少年 对 情绪 问 
题 的 回避 、 对 父母 控制 的 反抗 或 达到 对 父母 的 反 控制 .或 向 
儿童 期 退行 的 表现 。 并 且 往 往 有 刻板 .强迫 .追求 完美 、 依 
赖 性 强 及 自我 控制 壮 等 人 格 特征 。 

3. 生物 学 因素 ”双生 子 研究 显示 该 病 的 同 病 率 为 
6% 一 10% ,高 于 痊 通 人 人群, 提示 遗传 因素 起 一 定 作 用 。 此 
外 ,该 类 忠 者 可 能 存在 神经 内 分 小,NE 及 5-HT 功能 的 异 
和 , 与 心境 障 但 ,强迫 症 及 焦 虚 症 可 能 存在 一 定 的 联系 。 

(二 ) 临床 表现 ”对 肥胖 的 强烈 忍 惧 和 对 体形 、 体 重 的 
过 度 关注 是 患者 临床 证 状 的 核心 。 

患者 病 前 有 轻 度 肥胖 或 体重 基本 正 ? 
追求 苗条 而 过 分 有 意 地 限制 饮食 .利用 
手段 减轻 体重 ,使 体重 迅速 下 降 。 多 数 串 
即使 明显 消 疫 仍 认为 自己 过 胖 或 部 分 躯体 过 胖 。 
显 的 内 分 泌 功 能 类 乱 , 女 性 出 现 闭 经 ,月 经 周期 的 类 乱 . 男 性 
性 欲 减退 或 阳 瘘 ,发 生 在 青春 前 期 者 .性 心理 及 性 生理 发 育 
迟缓 。 严 重 者 伴 有 : 燥 、 脱 发 .水肿 、 低 血压 、 
低 体 温 . 低 血糖 、 心 党 ,直至 因 衰 竭 感 染 致死 。 

绪 障 得 也 是 常见 的 ,患者 常 有 抑郁 、 焦 虐 、 强 迫 及 情 
表现 ,严重 时 可 出 现 自杀 行为 。 
食 症 患者 的 食欲 不 一 定 减 退 ,部 分 患者 在 病 


























































































神经 


程 中 因 不 能 耐 受 饥饿 而 有 阵 发 性 贪 食 , 少 食 或 禁 食 与 仿 食 
相交 符 。 


患者 一 般 和 否认 患 病 , 不 会 主诉 厌食 或 体重 下 降 , 通 常 对 
治疗 有 抵触 情绪 。 

(三 ) 诊断 和 鉴别 诊断 

1. 明显 的 体重 减轻 , 比 正 常平 均 体 重 减 轻 15% 以 上 ， 
或 在 青春 期 前 不 能 达到 预期 的 颈 体 增长 标准 ,发育 延 迟 或 
停止 。 

2. 收 意 减轻 体重 ,至 少 有 下 列 1 项 :四 回避 ” 导 敏 发 胖 
的 食物 2 2 电 我 诱发 到 吐 :自我 引发 排便 :四 过 度 运 动 ; 
乌 服 用 大 食 剂 或 利康 药 等 。 

3, 党 有 病理 性 怕 胖 指 





-种 持续 存在 的 异 平 寻 常 地 


第 八 章 ”其 他 精神 科 问 题 


害怕 发 胖 的 超 价 观念 .并 且 患 者 给 自己 制订 一 个 过 低 的 体 
重 界 限 , 这 个 界限 远 低 于 其 适度 的 或 健康 的 体重 。 
4. 常 有 下 丘脑 -垂体 -性 腺 轴 的 这 乱 .女性 表现 为 闭经 、 
男性 表现 为 性 兴趣 丧失 或 性 功能 低下 。 可 有 生长 激素 及 皮 
质 醇 的 升 高 ,甲状 腺 素 及 胰岛 素 分 泌 代 谢 的 异常 。 




















5. 病程 至 少 已 3 个 月 。 
6. 可 有 间 敬 发 作 的 聂 饮 锋 食 。 
神经 性 厌食 症 不 同 于 正常 节食 ,正常 节食 者 食欲 正常 、 








情绪 问题 ,但 不 同 于 抑郁 症 及 焦虑 症 

(四 ) 防治 ”由 于 患者 不 承认 有 病 , 不 愿 配合 治疗 .多 
数 需 住院 治疗 。 

1. 心理 治疗 ”首先 要 取得 患者 的 合作 .了 解 发 病 诱 
因 ,. 给 予 认 知 疗法 、 行 为 治疗 和 家 庭 治 疗 。 

2. 躯体 治疗 

(1) 支持 治疗 :供给 高 热量 饮食 或 静脉 营养 。 

(2) 促进 食欲 : 餐 前 肌 注 胰 岛 素 可 促进 食欲 ,但 需 防 止 
低 血 糖 反应 。 

(3) 精神 药物 治疗 :对 抑郁 、 焦 虑 症状 明显 的 患者 .可 
给 予 米 帕 明 或 阿 米 替 林 , 一 般 不 超过 300mg/ d; 对 呕吐 明显 
的 患者 ,可 给 予 舒 必 利 或 所 两 嗪 ,有 利于 止 吐 、\ 减 轻 焦虑 、 降 
低 代谢 及 增加 体重 .剂量 为 300 一 600mgy/d。 本 


二 、 和 神经 性 贪 食 症 















神经 性 贪 食 症 (bulimia nervosa) 是 指 反 复发 作 的 、 不 
可 抗拒 的 摄食 欲望 和 行为 ,冲动 性 地 暴食 , 食 后 即 采用 自我 
诱 吐 . 导 泄 ,利尿 、 禁 食 或 剧烈 运动 的 方法 避免 体重 增加 为 
主要 特征 的 一 组 进食 障碍 。 多 见于 女性 ,发 病 年 龄 通常 是 
16 一 20 岁 , 女 性 患 病 率 为 1% 一 3%, 男 性 患 病 率 约 为 女性 





的 17 10。 

(一 ) 病因 和 发 病 机 制 ” 病因 未 明 ,有 人 认为 神经 性 食 
宇 与 神经 性 厌食 证 是 同一 疾病 的 不 同 阶段 ,也 有 人 认为 
神经 性 贪 食 症 的 生物 学 改变 与 抑郁 症 更 接近 ,人 格 特征 更 
突出 ,是 一 个 独立 的 疾病 单元 。 目 前 认为 该 病 与 社会 文化 
因素 .心理 因素 、 遗 传 因素 、NE 及 5-HT 等 神经 递 质 系统 的 
异常 有 关 。 

(二 ) 临床 表现 ”发 作 性 暴食 是 本 病 的 主要 特征 ， 频 
每 的 暴食 发 作 , 常 常 是 在 不 愉快 的 心情 下 进行 的 .食欲 旺 
成 . 吃 得 又 快 又 多 ,一 次 食量 为 常量 的 数 们 ,一 旦 开始 ,很 难 
- . 常 以 腹胀 难以 狼 受 而 结束 。 继 之 因 恐 惧 暴 食 带 

咱 而 采用 多 种 手段 .如 诱 吐 . 导 泄 利尿 、 桂 食 或 
:。 多 数 患 考 能 控制 体重 ,体重 让 和 常 或 略 增 加 . 厅 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


食 行 为 感到 害羞 ,偷偷 进行 , 伴 有 焦虑 和 抑郁 ,情绪 波动 性 
大 。 暴 食 后 患者 会 出 现 内 疯 、. 厌 恶 、 担 忧 、 自 责 等 , 深 感 痛 
兰 , 甚 至 出 现 自杀 观念 及 行为 。 
贪 食 往往 影响 患者 的 社会 及 职业 功能 。 影 响 神经 内 分 
泌 及 各 脏 器 的 功能 ,严重 的 呕吐 和 导 泄 可 因 胃 穿孔 .食管 破 
裂 . 严 重水 电解 质 泰 乱 或 其 他 并 发 症 而 死亡 。 
(三 ) 诊断 和 鉴别 诊断 
1. 存在 一 种 持续 的 、 难 以 控制 的 进食 和 淘 求 食物 的 优 
势 观 念 , 并 且 患 者 屈从 于 短 时 间 内 摄 人 大 量 食物 的 贪 食 
发 作 。 
2. 至 少 列 一 种 方法 抵消 食物 的 发 胖 作 用 :@ 自 我 
诱发 呕吐 ;@ 滥 用 海 药 ;@ 间 吹 禁 食 ;@ 使 用 大 食 剂 .甲状 腺 
素 类 制剂 或 利尿 药 。 如 果 是 糖尿 病 患 者 ,可 能 会 放弃 胰岛 
素 治 疗 。 
3. 常 有 病理 性 怕 胖 。 
4. 常 有 神经 性 厌食 既往 史 , 两 者 间隔 数 月 至 数 年 
不 等 。 
5. 发 作 性 暴食 至 少 每 周 2 次 ,持续 3 个 月 。 
神经 性 暴食 症 不 同 于 Kleine -Levin 综合 征 , 后 者 除了 
发 作 性 贪 食 外 ,还 有 发 作 性 嗜睡 ,可 有 定向 障碍 及 躁 狂 样 表 
现 ,男性 多 见 。 
奖 叶 瘦 痛 也 可 出 现 暴食 行为 ,但 这 些 患 者 很 好 采用 控 
制 体重 的 手段 ,并 且 病 史 、 神 经 系统 检查 的 阳性 发 现 、 脑 电 



























































和 图 及 CT 或 MRI 等 检查 可 资 鉴别 。 


神经 性 贪 食 症 与 神经 性 厌食 症 的 关系 较 复杂 , 若 已 明 
| 确诊 断 为 神经 性 厌食 症 , 或 交替 出 现 经 常 性 厌食 与 间 欧 性 
暴食 症状 者 , 均 应 诊断 为 神经 性 厌食 症 。 

(四 ) 防治 ”多数 患者 需 住 院 治疗 ,严重 者 需 强制 
人 院 。 

1 心理 治疗 ”最 多 采用 的 是 行为 治疗 中 的 厌恶 疗法 
或 阳性 强化 法 。 制 订 与 控制 进食 有 联系 的 厌恶 刺激 或 奖励 
方法 , 视 患 者 临床 症状 变化 程度 逐 级 治疗 。 

2 躯体 治疗 ”包括 :GD 支持 治疗 :规定 进食 量 , 尽 量 减 
少 或 制止 呕吐 行为 ,禁用 导演 药物 ,营养 不 良 者 给 予 支持 对 
证 。 包 精神 药物 治疗 : 较 有 两 类 药物 , 即 抗 精神 病 药 物 
和 抗 抑 邦 药物 ,前 者 多 采用 舒 必 利 , 后 者 尽量 选用 不 良 反 应 
少 的 药物 ,如 佐 西 汀 、. 氛 米 帕 明 等 。 


















三 、 神 经 性 吸 吐 


神经 性 呕吐 (psychogenic Yomiting) 通 常 在 紧张 或 不 愉 
快 的 情绪 下 发 生 , 以 反复 发 作 的 不 自主 呕吐 为 特征 ,不 伴 有 
其 他 明显 症状 。 
神经 性 呕吐 与 神经 性 厌食 症 的 临床 表现 有 部 分 重 符 ， 
但 神经 性 呕吐 患者 体重 无 显著 减轻 ,通常 保持 在 正常 体重 
的 80%4 以 开 , 且 无 控制 体重 的 动机 和 故意 行为 。 
心理 治疗 可 选用 厌恶 治 疗 或 阳性 强化 法 ,药物 治疗 可 
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选用 每 必 利 及 氢 西 汀 等 ,注意 支持 对 症 治疗 。 


第 四 节 人 人格 障碍 


季 建 林 吴 谍 











人 格 (personality) 是 指 一 种 表现 个 人 特征 的 、 比 较 稳 
定 的 和 持续 的 精神 活动 模式 或 行为 模式 , 常 与 性 格 ` 个 性 等 
词 混用 。 人 格 在 青少年 时 期 开始 形成 ,逐步 至 成 年 早期 
定型 。 

人 格 障碍 (personality disorder) 又 称病 态 人 格 或 人 格 
变态 ,这 种 人 格 的 某 些 特点 过 分 突出 ,影响 本 人 或 周围 人 生 
活 的 和 谐 ,因而 引起 别人 的 注目 或 认为 必须 处 理 , 而 患者 本 
人 一 般 不 能 认识 或 不 肯 承 认 自 己 有 这 些 缺 点 。 国 外 诊断 人 
格 障碍 比例 较 高 ,但 国内 明确 诊断 者 较 少 , 主要 是 缺乏 有 效 
治疗 手段 ,以 及 患者 主动 求治 者 少 。 








【诊断 与 鉴别 诊断 】 

人 格 障碍 的 诊断 一 般 应 符合 下 列 条 件 : 

1. 这 种 行为 模式 的 起 源 至 少 可 追溯 到 青少年 期 ,而 且 
是 持续 性 的 。 

2. 这 种 表现 的 特征 具有 持续 性 和 普遍 性 ,可 反映 在 多 
数 行为 中 。 

3. 这 种 表现 影响 本 人 或 别人 的 工作 、 生 活 、 学 习 , 或 两 
者 兼 而 有 之 。 

4. 本 人 常 不 认识 这 是 一 种 缺陷 ,或 认为 自己 的 表现 是 
理所当然 的 ;也 有 些 人 虽然 口头 上 认识 ,但 却 难于 改变 。 

5. 这 种 人 格 特征 不 是 由 于 其 他 疾病 或 严重 的 客观 事 
件 引 起 的 。 

6. 必须 是 成 人 (一 般 18 岁 以 上 ) ,少年 儿童 一 般 不 诊 
断 人 格 障碍 。 

鉴别 诊断 主要 是 与 相关 精神 障碍 ,如 偏执 型 人 格 障碍 
与 偏执 型 精神 病 ,分 裂 样 人 格 障碍 与 单纯 型 精神 分 烈 症 , 表 
演 性 人 格 障碍 与 疤 症 ,强迫 性 人 格 障碍 与 强迫 症 等 。 还 需 
正确 区 分 人 格 障 但 与 人 格 改变 ,人格 障碍 与 品行 障 得 的 联 
系 及 区 别 。 


【分 型 】 

日 前 国际 上 把 人 格 障碍 主要 分 为 8 种 类 型 , 即 偏执 型 、 
分 询 样 型 .社交 不 良 型 情绪 不 稳定 型 表演 型 .强迫 型 、 焦 
虚 型 和 依赖 型 。 现 分 述 如 下 ， 

(一 ) 偏执 型 人 格 障碍 ”主要 特点 是 敏感 多 疑 , 容 易 与 
人 产生 对 立 。 这 种 人 对 别人 有 一 种 普遍 的 ,无 法 理解 的 多 
疑 秘 向 ,认为 别人 总 是 在 贬低 或 威胁 自己 ,对 自己 不 公平 、 
个 信任 , 肉 而 自己 也 不 相信 别人 ,而 且 和 容易 因为 觉得 吃 了 也 
而 激怒 。 央 为 多 疑 ,不 易 与 别人 建立 良好 的 人 际 关系 .包括 

(二 ) 分 裂 样 人 格 障碍 ”主要 特点 是 孤独 ,淡漠 ,即使 









对 家 庭 成 员 也 是 Dts 与 别人 没有 亲密 的 关系 .因而 很 少 有 
谈 得 来 的 好 朋友 。 喜 欢 单独 行动 .缺乏 激烈 的 情绪 表现 。 
没有 明确 的 生活 1 日 标 . 也 不 能 等 的 谋生 技巧 。 

网 不良 型 人 格 障碍 亦 称 反 社会 性 或 悖 德 型 
证 是 人 格 隘 得 中 节令 人 注目 的 一 个 
中 坝 违 纪 犯 法 或 犯罪 行为 ,但 不 等 
人 和 二 Sh 于 在 人 格 发 展 过 程 中 未 能 养 成 公 
法 之 卜 。 这 种 人 初次 接触 时 其 外 表 并 不 令 人 讨 
有 讨 人 党 欢 的 外 表 或 表情 ,对 异性 尤其 如 此 。 善 于 

自己 的 违纪 行为 并 不 感 苹 或 内 次 , 常 认为 是 无 
心 的 或 者 理所当然 的 。 心 肠 冷 栈 . 忘 思 负 义 。 

(四 ) 情绪 不 稳 型 人 格 障 碍 ”在 ICD-10 中 .此 型 又 分 
为 冲动 型 和 边缘 型 ,我 国 仅 列 出 冲动 型 。 冲 动 型 人 格 障碍 
的 主要 特征 是 情感 爆发 . 伴 有 明显 的 行为 冲动 。 行 为 冲动 
而 不 顾 后 果 ,实际 上 也 常 引 起 严重 后 果 , 这 种 行为 如 果 受 到 
劝阻 时 可 产生 攻击 行为 或 自我 攻击 ( 自 伤 )。 情 绪 不 : 
得 次 您 无常 。 对 生活 缺乏 安排 和 打算 .做事 也 常任 感情 冲 
动 , 易 受 挫折 或 不 易 成 功 , 但 很 难 吸 取 教 训 。 不 易 建 立 稳定 
的 人 际 关系 ,对 人 "一 好 百 好 ,一 坏 百 坏 ”。 

(五 ) 表演 型 人 格 障碍 ”又 称 冶 症 性 人 格 障 但 或 幼稚 
性 格 。 主 要 特征 是 情绪 表达 带 有 高 度 硅 张 色彩 , 引 人 注 
就 像 在 钴 台 上 样 。 暗 示 性 很 强 , 很 容易 受 别人 或 
环境 的 影响 。 感 情 表 达 虽 然 热 烈 但 不 持久 ,肤浅 易 变 . 幼 
稚 , 受 到 小 的 挫折 就 会 - 册 。 好 装扮 自己 , 识 欢 别人 注 
3 己 , 有 时 言行 具有 一 定 的 挑逗 性 。 常 为 了 追求 一 时 感 
情 的 满足 而 不 惜 牺 牲 或 不 择 手 段 。 

(六 ) 强迫 型 人 格 障 碍 ”强迫 型 人 格 障碍 并 不 少见 , 约 
70% 强 迫 症 患 者 有 强迫 型 人 格 障 碍 ,男性 多 于 女性 。 以 过 
分 的 着 小 慎 微 刻板、 严格 要 求 与 完美 主义 为 特征 ,内 心 党 
有 一 种 不 安全 感 或 紧迫 感 ,要 求 自己 和 别人 严格 遵守 各 种 
规则 ,甚至 各 种 细节 。 待 人 接 物 刻板 .缺乏 变通 ,损害 了 人 
际 关系 。 

(七 ) 焦虑 型 人 格 障碍 “以 一 贯 感到 紧张 .提心吊胆 、 
不 安全 及 自卑 为 特征 ,总 是 需要 被 人 喜欢 和 接纳 ,对 拒绝 和 
批评 过 分 敏感 ,内 习惯 性 地 夸大 日 常生 活 处 境 中 的 潜在 危 
险 而 有 回避 某 些 活动 的 倾向 。 

( 八 ) 依赖 型 人 格 障碍 ”以 过 分 依赖 为 特征 ,强烈 地 要 
求 获得 他 人 保证 ,有 寻求 经 常 接触 的 倾向 ,回避 作出 决定 或 
持续 存在 难以 作出 决策 的 问题 ,很 难 打消 其 不 必要 的 顾虑 。 


【防治 】 
治疗 比较 困难 。 某 些 类 型 可 选用 认 知 行为 治疗 、 森 田 
治疗 , 抗 抑郁 剂 及 非典 型 抗 精神 病 药物 治疗 


第 五 节 ”性 心理 障碍 
季 建 林 “ 吴 放 


性 心理 障 但 (sexual psychological disorders) 以 往 又 称 
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第 八 章 ”其 他 精神 科 问 题 


。 临 床上 包括 三 种 类 型 :性 身份 障碍 .如 易 性 症 : 性 
偏好 谱 得 ,如 恋 物 症 . 异 装 症 .名 明 症 . 病 阴 症 .摩擦 症 、 生 施 
虞 证 与 性 受 虐 症 ;性 指向 障碍 .如 同性 恋 ( 目 前 在 部 分 国家 
不 再 作为 疾病 诊断 ) 。 


一 、 渴 性 演 




















易 性 症 是 指 患者 对 自身 性 别 的 认同 与 解 训 生理 上 的 性 
度 , 并 强烈 地 希望 通过 手术 或 性 激 
素 等 变 成 异性 ， 象 为 同性 。 估 计 发 生 率 为 1 10 
万 .男女 比例 为 3 : 

这 种 患者 易 和 % 趣 和 行为 始 于 2 一 + 岁 , 但 持续 至 青 
或 成 年 后 ,成 为 易 性 症 者 仅 为 少数 。 成 年 易 性 症 者 襄 欢 
:服装 ,具有 异性 的 举止 行为 及 言语 腔调 .希望 通过 性 
手术 改变 自己 的 性 别 。 由 于 家 庭 及 社会 的 各 种 压力 ， 
人 际 关系 不 良 , 这 类 患者 常 有 明显 的 焦虑 及 抑郁 证 状 . 产 重 
者 出 现 自杀 观念 及 行为 。 少 数 人 可 能 结婚 并 生育 .但 在 性 生 
活 中 常 将 自己 幻想 成 异性 性 别 角 色 , 约 半数 人 最 终 离婚 。 

变性 手术 或 许 是 目前 对 易 性 症 唯 一 有 效 的 治疗 。 


态 
















二 、 恋 物 症 


g 在 强烈 的 性 欲望 和 性 兴奋 的 驱使 下 收集 异 
性 使 用 过 的 物品 .所 恋 物品 均 为 与 异性 身体 接触 的 东西 . 恋 = 
物 症 者 通过 手持 、 抚 摸 或 闻 噢 这 些 物 品 伴 手淫 .或 在 性 交 时 | 
由 自己 或 性 爱 对 象 手持 或 身 穿 此 物 来 引起 强烈 的 性 兴奋 和 | 
通常 起 病 在 青春 期 ,几乎 仅见 于 男性 ,有 相当 部 分 是 音 
身 或 孤独 的 男人 。 恋 物证 者 所 眷恋 的 妇女 用 品 常 为 内 裤 、 
她 置 、 丝 袜 . 手 绢 .月 经 带 、 饰 物 及 高 跟 鞋 等 ,有 的 患者 对 女 


恋 物 证 是 























性 身体 的 某 一 部 分 如 手指 、 脚 趾 、 头 发 ,指甲 等 迷恋 。 一 般 
不 会 出 现 攻击 行为 。 


三 、 异 装 症 


是 恋 物 症 的 一 种 特殊 形式 ,表现 为 对 异性 衣着 特别 宫 
次 .反复 出 现 穿戴 异性 服饰 的 强烈 愿望 并 付 诸 行动 .由 此 引 
起 强烈 的 性 兴奋 。 当 这 种 行为 受到 抑制 时 ,可 引起 明显 的 


不 安 情绪 。 
四 、 露 了 表 症 


几乎 仅见 于 男性 .是 指 通过 反复 在 陌生 异性 面前 暴走 
自己 的 生殖 器 来 获得 性 满足 的 行为 。 暴 露地 点 均 选 择 在 个 
静 或 容易 逃 通 之 处 ,突然 暴露 目 生殖 器 ,可 伴 有 手 泽 ， 
在 对 方 受到 惊吓 后 得 到 性 满足 ,但 并 无 进一步 侵犯 对 方 的 
性 行为 企图 。 
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五 、 宽 阴 症 





几乎 仅见 于 男性 ,是 指 暗中 宕 视 陌 生 异 性 的 裸体 .脱衣 
或 性 行为 来 达到 性 兴奋 ,并 在 将 视 当 时 或 事后 回忆 时 以 手 
淫 获 得 性 满足 ,但 很 少 对 所 宕 视 对 象 实施 性 行为 。 











六 、 摩 按 症 


仅见 于 男性 异性 恋 者 ,是 指 在 拥挤 场合 或 乘 对 方 不 备 
之 际 ,伺机 以 身体 某 一 部 位 ( 常 为 阴茎 .有 的 用 手 ) 摩 擦 或 触 
摸 异 性 身体 某 一 部 分 (如 大 腿 、 民 部 .乳房 及 外 生殖 器 等 )， 
同时 幻想 与 被 害 人 有 亲密 的 关系 ,以 达到 性 兴奋 的 目的 。 


性 施 虐 症 与 性 受 虐 症 





七 、 


性 施 虐 证 与 性 受 虐 症 可 见于 男女 两 性 ,性 施 虐 症 是 指 
通过 对 性 对 象 施加 心理 或 躯体 伤害 行为 以 取得 性 兴奋 和 性 
满足 ;性 受 虐 症 则 是 以 承受 此 类 伤害 或 痛苦 以 获得 性 兴奋 
或 性 满足 。 两 者 可 单独 存在 ,也 可 并 存 于 同一 个 体 。 


性 恋 


同性 恋 目前 不 再 纳入 疾病 诊断 分 类 之 中 ,是 指 在 正常 生 
| 活 条 件 下 对 同性 的 人 爱恋 并 持续 表现 性 爱 倾向 ,包括 思 思想 、 
| 感情 和 性 爱 行 为 ;同时 对 异性 毫 无 性 爱 倾向 ,或 虽 有 ff 减弱 。 
鸽 计 成 年 男性 中 占 6 中 一 10 吧 ,成 年 女性 中 占 2 色 一 1%。 
同性 恋 者 车 不 认为 自己 有 病 , 则 一 般 不 必 治 疗 。 如 任 
何 原因 3 引起 明显 焦虑 ,希望 纠正 自己 的 性 倾向 ,主要 用 心理 
治疗 ,原则 是 “用 加 强 正 党 节 的 男女 关系 来 减少 异常 的 性 心理 
行 四 # 神 分 析 及 认 知 行为 治疗 可 能 有 效 ,对 于 抑 邦 、 焦 
至 伴 发 的 情绪 反应 可 以 对 症 处 理 。 必 要 的 法 律 及 社会 公德 
的 约束 是 必要 的 ,可 以 减轻 异常 的 性 行为 对 他 人 或 社会 的 
估 涯 。 对 于 易 性 症 患 者 的 性 别 转换 手术 在 一 定 条 件 下 可 以 
审慎 使 用 ,但 仍 会 遗留 较 多 的 心理 问题 。 
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艾滋 病 所 致 的 
精神 障碍 
王立 伟 
艾滋 病 又 称 获 得 性 免疫 缺陷 综 合 
deficieney syndrome, AIDS). 是 由 人 类 免疫 缺陷 病毒 
(HIY) 感 染 引 起 的 。HIV 除了 感染 免疫 系 统 的 工 :淋巴 细 
旋 ， 5 细 ) 抱 介 导 的 免疫 功能 ,还 感染 中 枢 神 经 系统 (CNS) 
的 星 形 胺 质 细胞 ,直接 导 敏 神经 精神 症状 。 免疫 功能 下 降 
所 敏 的 ( py 会 性感 染 .肿瘤 , 抗 病 毒 治疗 的 不 良 反 应 以 
及 感 水 HIV 后 的 各 种 社会 心理 应 激 等 对 神经 精神 方 而 的 


征 (acduired immune 
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影响 ,使 得 AIDS 患者 的 临床 表现 更 加 复杂 多 样 。 尸 体 解 
剖 结 果 显 示 ,75%~90% 的 艾滋 病 患 者 存在 大 脑 的 病理 改 
变 。 临床 上, 至少 有 50% 的 HIV 感染 者 出 现 神经 精神 并 
发 症 ( 如 HIV 脑病 ) ,而且 约 有 10% 的 患者 是 以 此 为 首发 
症状 。 其 次 ,HIV 相关 疾病 往往 表现 为 典型 的 精神 病症 状 
群 ( 如 焦虑 障碍 ,抑郁 障碍 和 精神 病 性 障碍 )。 


【临床 表现 】 

艾滋 病 所 致 的 精神 障碍 (mental disorders caused by 
acquired immune deficiency syndrome) 症 状 主要 有 两 类 ,一 
ene eth ,主要 表现 为 认 知 隘 碍 ; 

一 类 是 因 患 此 不 治之 症 所 致 的 心 因 性 症状 ,主要 表现 为 
pe 感 症状 。 

(一 ) 认 知 改变 ”主要 为 痴呆 和 诡 安 。 主 要 原因 古 
HIV 脑病 。 其 他 原因 包括 CNS 感染 .CNS 肿瘤 、 系 统 疾 病 
和 内 分 泌 疾 病 所 致 的 CNS 病变 以 及 药物 对 CNS 的 不 良 影 
响 。 发 生 痴呆 通常 是 不 良 预后 的 一 个 征象 ,50% 一 75%% 的 
艾滋 病 患 者 在 发 生 痴呆 后 6 个 月 内 死亡 。 诡 亡 状 态 可 以 表 
现 为 活动 过 度 ,也 可 以 是 活动 减少 。 

(二 ) 心境 障碍 患者 可 表现 为 任何 形式 的 焦虑 隙 得 ， 
































但 以 广泛 性 焦虑 、 精 神 创伤 后 应 激 障碍 和 强迫 症 最 为 常见 。 
5% 一 20% 的 HIV 感染 者 出 现 伴 有 焦虑 或 抑郁 的 适应 障 
给 , 菜 些 特殊 人 群 的 发 生 率 尤其 高 ,如 军人 和 罪犯 。HIV 


感染 者 发 生 抑郁 症 可 高 达 40%。 高 危 人 群 在 感染 HIV 之 
前 就 可 出 现 焦虑 ,抑郁 症状 。 

(三 ) 自杀 HIV 感染 者 和 艾滋 病 患 者 的 自杀 观念 和 
自杀 企图 显著 增多 5 险 因素 包括 :有 朋友 死 于 艾滋 病 、 
HIV 血 ; 福 测 卫 性 ,症状 复发、 社会 对 同性 恋 的 偏见 、 

会 支持 差 ` 经 济 困 难 , 发 生 痴 呆 或 诡 记 

(四 ) 忧虑 (wariad wa 是 指 高 危 人 群 虽 然 血 清 检测 
阴性 ,但 仍 固执 地 认为 已 感染 上 病毒 。 有 些 可 被 反复 的 血清 
从 测 明 性 结果 所 说 服 ,而 有 些 则 强迫 认为 其 潜伏 期 较 长 ,而 不 
能 被 说 服 , 表 现 为 广泛 性 焦 庶 . 惊 恐 发 作 、 强 迫 症 和 疑 病 症 。 


【预防 与 治疗 】 
HIV 感染 应 以 预防 为 主 。 应 告诫 那些 高 危 人 群 采取 安全 
的 性 活动 ,避免 共用 被 污染 的 注射 针 。 使 用 安全 套 是 十 分 安 
全 和 有 效 的 预防 措施 。 预 防 HIV 感染 的 疫苗 正在 研制 中 。 
(一 ) 药物 治疗 有 研究 表明 , 抗 反 转录 酶 病 : 
如 齐 多 夫 定 (zidovudine) ,可 以 访 止 或 逆转 HIV 脑病 的 神 
经 粮 神 症状 。 控 制 激越 症状 可 用 气 哌 喧 剖 车 DA 捕 抗 剂 
但 剂 基 宜 小 ,因为 这 些 患 者 容易 发 生 锥 体外 系 不 良 反应 和 
垩 性 镍 状 群 。 由 于 HIV 感染 者 还 容易 发 生 诡 密 , 应 避免 使 
用 抗 胆 舌 能 作用 较 强 的 药物 。 
对 于 焦虑 障 但 ,可 选用 莱 - 
用 抗 抑 俘 药 。 荣 二 氮 划 类 中 ,以 选用 半衰期 较 短 的 为 好 ， 
对 于 换 仇 障碍 .应 使 用 抗 抑 俘 药 , 常 用 的 SSRIs、SNRIs 和 
: 环 类 抗 抑郁 药 等 ;如 果 神 经 系统 检查 未 发 现 鼎 内 高 太 及 






































或 丁 螺 环 酮 ,也 可 使 








占 位 病变 .也 可 选用 电 抽 摘 治 疗 CECT) 。 

出 现 躁 狂 或 精神 病 性 症状 时 .可 使 用 常规 的 抗 精 神 病 
药物 ,但 起 始 剂 旺 和 维持 剂 臣 均 应 较 通 常 低 。 

(二 ) 心理 治疗 
页 、 自 对 性 受挫 和 关于 死亡 的 间 
己 过 去 的 行为 感到 ` 符 由 自 取 。 
他 们 还 面临 着 一 些 卫 生 保 健 方面 的 决策 困难 ,如 是 否 需 要 
参加 药物 试验 ,临终 关怀 和 生命 保障 系 
要 包括 就 业 、 医 疗 福利 、 人 耕 保 险 、 事 业 以 及 与 
的 关系 。 心 理 激 















\ 理 问题 是 


省 往往 对 自 











人 和 朋友 
) 应 因 人 而 异 . 可 以 是 个 别 的 或 集体 的 . 支 
持 性 的 或 认 知性 .行为 性 ,心理 动力 性 的 。 
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第 七 节 ”梅毒 所 致 精神 障碍 
王立 伟 
梅 玉 (Csyphilis) 导 致 的 神经 精神 症状 多 样 化 .一 期 梅毒 
时 患者 可 存在 焦虑 、 紧 张 . 诅 赤 件 
精神 症状 









可 出 现 梅 姐 性 脑膜 炎 。 到 三 期 梅毒 时 如 未 经 治疗 ,还 可 发 
生 麻 疗 性 阁 呈 和 兰 备 准 。 由 于 悔 毒 所 致 精神 障碍 (mental 
disorder caused by syphilis) 症 状 常 无 特异 性 ,因此 很 难 单 
和 赁 临床 症状 作出 正确 的 诊断 。 


一 、 麻 丫 性 狐 呆 


麻 疯 性 痴呆 是 神经 系统 梅 还 中 最 常见 的 一 类 慢性 脑膜 
脑 炎 表现 , 它 是 由 梅毒 螺旋 体 侵犯 大 脑 而 引起 的 。 主 要 因 
大 脑 实质 ,同时 也 可 涉及 神经 系统 的 其 他 部 分 的 病理 变化 
引 直角 体 功能 的 衰退 ,最 后 导致 麻痹 以 及 日 益 加 下 的 智能 
减退 和 个 性 变化 。 因 为 本 病 经 常 是 逐渐 发 展 进行 ,所 以 又 
称 为 全 身 性 麻 阁 或 进行 性 麻 闻 。 

(一 ) 病理 改变 “本 病 的 病理 变化 涉及 的 范围 非常 广 ， 
性 质 也 比较 复杂 。 肉 眼 观察 ,由 梅毒 感染 的 炎 性 反应 在 额 
叶 最 为 严重 ;整个 大 脑 皮质 显著 萎缩 . 额 叶 最 明显 ;脑室 多 
扩大 ,显微镜 下 一 般 病理 变化 以 炎 性 及 变性 改变 为 主要 特 
征 。 在 大 脑 皮 质 中 .可 发 现 两 种 特殊 的 现象 , 即 在 皮质 中 有 
游离 铁 质 的 沉着 和 皮质 中 层 及 深层 可 发 现 梅毒 蜡 旋 体 。 

(二 ) 临床 表现 和 诊断 “麻痹 性 痴呆 的 病程 长 短 个 一 
短 者 可 仪 为 3~6 个 月 ,长 者 可 达 10 年 之 入。 一 般 发 病 组 
慢 ,逐渐 进展 ,如 不 经 治疗 .多 在 3 一 5 年 内 因 全 身 麻 交 或 感 
染 导 殖 死 亡 。 在 疾病 过 程 中 ,部 分 患者 可 自发 缓解 , 自 1 一 
2 个 月 至 数 年 不 等 。 

1 症状 及 分 期 ”本 病 的 临床 表现 复杂 多 样 。 根 据 病程 
的 进展 和 症状 的 日 益 显 著 , 其 精神 症状 可 划分 为 三 个 阶段 。 

(1) 潜伏 期 ;本 病 的 潜伏 期 一 般 在 5 一 25 年 之 问 . 也 有 
报道 达 30 年 之 久 . 但 多 数 为 10 一 20 年 。 据 全 i 接 
受 不 充分 治疗 者 其 潜伏 期 较 接受 治疗 者 为 得; 年 龄 较 高 普 ， 





经 




















其 他 精神 科 问 题 


其 潜伏 期 可 缩短 为 4.5 年 。 患 者 为 40 一 50 岁 常 见 。 

(2) 早期 阶段 :本 病 常 起 病 隐匿 .缓慢 发 展 。 开 始 的 精 
神 症状 较为 轻微 .不 易 被 人 察觉 。 此 时 患者 常 有 类 似 神 经 
衰弱 的 症状 .如 头痛 、 头 泽 、 睡 眠 障碍 、 易 兴奋 、 易 激 疙 或 发 
音 力 不 集中 、 记 忆 减 退 、 易 疲劳 等 。 此 期 又 称 为 麻 阁 

前 和 衰弱 期 。 若 仔细 观察 .患者 可 有 一 定 程度 的 智能 
方面 的 减退 ,特别 是 工作 能 力 的 逐渐 减弱 .人 格 方面 也 会 略 
有 改变 ,但 并 不 明显 。 

(3) 发 展 阶段 :此 时 精神 症状 日 益 明 显 .其 中 最 引 人 注 
意 的 是 人 格 和 智能 方面 的 改变 。 表 现 为 J 获 、 情 绪 锚 
躁 .缺乏 责任 感 .不 守信 用 .并 一 反 过 去 的 常态 5 
下 粗鲁 、 甚 至 不 顾 个 人 羞耻 。 有 的 会 变 得 极端 自私 ,对 人 演 
不 关心 .甚至 会 做 出 一 些 偷窃 或 违反 社会 伦理 道德 的 行为 
但 有 明显 的 思 八 性 。 患 者 会 变 得 判 车 两 人 。 此 时 .智能 障碍 
也 越 来 越 重 .记忆 力 显著 减退 , 连 最 简单 的 计算 都 不 能 。 还 
可 出 现 各 种 妄想 ,以 夸大 妄想 较 多 见 。 患 者 的 情绪 多 不 稳 
定 ,会 哭 笑 无 常 。 有 时 会 表现 为 情感 脆弱 和 强制 性 典 笑 。 

(4) 晚期 阶段 :此 时 痴呆 严重 ,即使 很 简单 的 问题 也 不 
能 理解 ,言语 零星 片段 含糊 不 清 , 不 知 所 云 .对 家 人 不 能 辩 
认 . 情 感 淡漠 ,而 本 能 活动 则 相对 亢进 ,甚至 出 现 意向 倒 错 。 

2. 体征 ”体格 检查 可 发 现 一 些 经 系统 的 体征 。 

(1) 瞳孔 变化 :是 一 个 常见 的 早期 体征 .两 侧 瞳 孔 不 等 
大 ,一 般 以 缩小 多 见 , 形 状 边缘 也 不 冯 齐 。 约 有 60% 的 患 
者 可 出 现 阿 - 罗 瞳 孔 , 即 瞳 孔 对 光 反 射 完 全 消失 或 迟钝 :而 
调节 或 聚合 反射 依然 保存 。 

(2) 视神经 :可 出 现 萎缩 .视力 显著 减退 。 

(3) 其 他 颅 神经 :可 出 现 轻 度 不 等 的 麻 狂 。 言语 与 书 与 
障碍 是 另 一 个 重要 的 特征 。 患 者 构 音 困难 吐字 不 清 、 语 调 绥 
慢 、 内 容 简单 , 常 伴 有 口吃 。 颤 也 较 常见 .表现 为 一 种 细微 的 
纤维 性 颇 动 ,往往 见于 眼 瞪 ` 口 的 周转 . 舌 部 和 手指。 

3. 梅毒 血清 检查 呈 强 阳性 反 应 ,阳性 反应 率 在 
90% 一 95%。 脑 疹 液 检查 可 见 压 力 常 在 正常 范围 .外观 无 
色 透 明 、 细 胞 数 往 往 有 所 增加 。 蛋白 定性 多 阳性 . 腕 样 金 斌 
验 常 呈 特 殊 的 曲线 。 

4 鉴别 诊断 “本 病 的 临床 表现 多 样 , 告 与 各 种 精神 隐 
碍 相 鉴 别 .如 神经 衰弱 、 抑 邦 症 、. 踩 狂 症 、 精 神 分 裂 症 .老年 性 
痢 呆 等 ,结合 神经 体征 和 实 查 .鉴别 诊断 并 不 困难 。 

(三 ) 临床 类 型 ”麻痹 性 痴 米 除 上 述 基本 特点 外 .各 个 
病例 之 间 在 临床 上 还 可 有 不 同 的 表现 .其 病程 长 短 和 预后 
也 有 所 不 同 。 临 床上 可 归纳 为 以 下 儿 个 类 型 ; 

1 躁 狂 型 ”是 本 病 最 典型 的 一 个 类 型 。 主要 表现 是 
情绪 高 涨 . 欣 快 ,情感 活动 不 稳 5 伴 有 相当 强烈 的 运动 
性 兴奋 。 思维 联 想 增 快 .有 明 显 的 病理 性 贷 述 和 伟大 安息 . 
机 日 多 变 . 与 其 行为 表现 很 个 协调 .本 型 预 万 
较 好 .对 治疗 反应 也 较 好 。 


第 八 章 
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2 痴呆 型 ”该 类 型 最 常见 。 早 期 除 人 格 改 变 外 .临床 
以 逐渐 加 重 的 智能 减退 为 主要 特点 .思维 迟钝 、 守 语 减 少 、 
- 般 无 安 起 黄 、 动 作 迟 滞 .意志 减退 其 至 缺 互 . 蔬 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


后 较 差 ,很 少 缓解 。 


3. 偏执 型 ”常见 被 害 妄想 : 偶 可 伴 有 幻 党 ,情感 多 
4. 抑郁 型 ”与 抑郁 症 的 表现 相似 .有 时 可 产生 疑 病 和 





虚无 妄想 ,内 容 极 为 怪诞 和 荒 雇 。 

5. 短 通 型 ”这 一 类 型 并 发 有 兰 通 痊 的 病变 ,临床 上 
可 见 肌 张 力 减退 ,下 肢 腿 反射 消失 , 共 济 运动 失调 ,射箭 样 
刺 痛 ,触觉 或 深部 感觉 迟钝 或 缺失 .视神经 萎缩 。 

6. Lissauer 型 (局 限 性 病灶 型 ) 本 型 的 主要 变化 在 大 脑 
的 项 叶 和 额 叶 , 该 处 的 大 脑 皮质 局 限 性 萎缩 。 患 者 可 产生 失 
语 症 、 失 用 症 、 偏 竣 \ 冯 病 样 发 作 等 。 这 类 痴呆 一 般 发 生 较 晚 。 

7. 少年 型 ”患者 为 垂直 传播 感染 ,一 般 是 在 先天 性 梅 
毒 的 基础 上 发 病 , 发 病 隐匿 ,逐渐 进展 。 临 床 表 现 取 决 于 脑 
部 病变 的 严重 程度 ,可 出 现 躯 体 发 育 迟 缓 、 智 能 发 育 述 洲 ， 
患者 表现 为 烦躁 不 安 \ 神 志 迷 届 , 常 做 些 无 意义 的 动作 ,有 
时 可 出 现 癫 阐发 作 。 视 神经 萎缩 多 见 。 本 型 预后 很 差 。 

以 上 后 三 种 类 型 ,又 称 为 非典 型 麻 竟 性 痴呆 

(四 ) 治疗 ”对 于 梅毒 的 治疗 以 对 因 治 疗 为 主 。 对 于 
精神 症状 ,主要 是 对 症 治疗 。 对 于 兴奋 或 幻觉 妄想 ;可 予以 
茶 二 氮 草 类 和 小 剂量 抗 精神 病 药物 ,对 于 情 / 可 了 予以 
抗 抑 邦 药物 或 心境 稳定 剂 。 根 据 患者 的 躯体 情况 ,注意 次 
养 并 防止 感染 ,另外 护理 也 十 分 重 


梅毒 感染 


由 于 梅毒 和 艾滋 病 的 易 感人 群 是 相同 的 ,所 以 近年 来 


越 来 越 多 的 人 存在 梅毒 和 HIV 同时 感染 。 研 究 发 现 一 种 







































合并 HIV 感染 





疾病 的 感染 可 增加 另 一 种 疾病 的 感染 机 会 。HIV 阳性 的 
梅毒 患者 症状 更 为 严重 ,更 容易 出 现 神 经 梅毒 和 视神经 菱 
缩 .: 也 有 更 多 的 并 发 症 。 但 目前 尚 无 关于 麻 兽性 痴呆 合并 
HIV 所 致 痴呆 的 研究 。 
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第 九 章 ”精神 障碍 的 治疗 


第 一 节 ”精神 障碍 的 药物 治疗 
李 华 劳 。 顾 牛 范 


精神 障 但 的 病因 复杂 ,所 以 精神 隘 但 的 药物 治疗 

(drugs for the treatment of mental disorders) 要 考虑 多 方面 
因素 ,上 股 采取 "综合 

精神 车 物 村 缓解 精 神 症状 : 防 J 


院外 管 型. 短 短 住院 时 间 . 斋 本 首 吴 












8 退 过 程 以 及 使 由 省 里 
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用 回归 社会 ,都 起 了 举足轻重 的 作用 。 根 据 世 界 卫 生 组 织 
关于 精神 际 介 基本 治疗 的 意见 ,在 予 精神 药物 前 应 ; 
(一 ) 明确 诊断 ”确定 是 功能 性 还 是 器 质 性 精神 障碍 
因为 内 、 外 病 也 可 能 引起 精神 陈 碍 ,而 精神 阶 得 有 时 到 

似 颈 体 疾病 ,容易 导致 治疗 错误 。 

(二 ) 识别 鞠 症 状 ”选用 一 个 已 知 对 该 知 症 状 /症状 群 
有 作用 的 药物 。 如 针对 抑郁 心境 、 思 维 障碍 、 焦 虑 .不 宁 、 失 
眼 等 。 


(三 ) 考虑 药物 相互 作用 ”医师 应 知道 患者 正在 服用 
























的 所 有 治疗 和 非 治疗 性 药物 和 可 能 的 药物 相互 作用 .如 酒 
精 和 镇 甫 剂 的 相互 作用 等 。 






本 (四 ) 药物 选择 ”选用 疗效 好 、 耐 受 性 高 .安全 性 好 、 价 
格 经 济 ` 用 法 简便 的 药物 .治疗 剂量 要 "个 体 化 ". 一 般 宜 从 
低 剂 天 开始 逐渐 增 至 适宜 的 治疗 剂 是 。 特 殊 人 群 如 老年 、 


体 弱 、 香 杂 、 少 儿 等 剂 证 应 低 。 
(五 ) 提高 依从 性 ”和 争取 患者 和 家 届 的 配合 ,预先 告 之 
可 能 产生 的 不 良 反应 ,这样 患者 的 依从 性 会 更 好 。 

(六 ) 控制 处 方 量 ”对 表现 抑郁 消极 ， 









无 助 
届 保 








感 并 有 自杀 企图 者 .医师 处 方 的 总 贡 应 于 控制 。 请 家 
bs 








管 好 药品 .以 防 患 者 大 此 看 服 而 造 

(七 ) 疗程 ”医师 应 根据 疾病 的 急 、 慢 性 程度 .决定 精 
神 药物 短期 或 长 期 服用 。 要 注意 避免 产 物 依赖 。 

如 果 用 药 后 病情 未 见 变 化 . 则 医师 应 考 旧 一 系列 的 可 
能 性 ;OD 诊 断 是 耕 正确 ?加 患者 是 否 遵 医 晶 服用 医师 处 方 
的 药物 ?”@ 目 前 的 精神 症状 是 寿 系 药 物 不 良 反应 引起 或 原 
有 症状 恶化 ?例如 , 抗 精神 病 药 能 产生 淡漠 ,退缩 ,运动 不 
能 、 衣 坐 不 能 、 激 巷 、 焦 虑 或 抑郁 症状 等 , 称 为 " 药 源 性 精神 
症状 "”。@ 所 服药 物 是 否 足 基 、 足 疗程 ”同一 药物 在 各 患者 
体内 吸收 、 代 谢 均 不 相同 ,必要 时 可 作 药 物 血 浓度 检测 以 供 
参考 。@ 是 耕 有 与 患者 正在 服用 的 另 一 种 药物 的 药 动 学 或 
药 效 学 相互 作用 ,以 敏 影响 该 药物 的 临床 作用 。 

要 成 功 应 用 某 种 精神 药物 ,必须 堂 握 和 了 解 药物 的 药学 、 
药 代 动力 学 和 药 效 动力 学 特性 。 药 物 制剂 的 不 同 可 导致 不 同 
的 作用 时 间 , 例 如 长 效 制剂 中 的 油 剂 。 了 解 药 物 在 体内 的 吸 
收 ,分 布 .代谢 和 消除 的 特点 ,不 同 药物 药 代 动力 学 的 不 同 决定 
了 用 药 的 方案 和 药物 相互 作用 的 不 同 。 药 效 动力 学 则 研究 在 
分 子 水 平 药物 的 药理 作用 ,与 疗效 和 不 良 反应 有 关 。 








































【药物 作用 机 制 】 

精神 药物 药理 机 制 与 神经 递 质 密切 相关 。 主 要 有 以 下 
儿 个 方面 : 

(一 ) 受 体 的 激动 作用 ”例如 抗 焦虑 药 丁 螺 环 酮 为 5 
关 色 胺 (5-HTi、) 受 体 的 激动 剂 。 

(二 ) 受 体 的 持 抗 作用 ”例如 经 典 的 抗 精神 病 药 ,主要 
药理 机 制 为 持 抗 多 巴 胺 D; 受 体 。 


(三 ) 受 体 的 部 分 激动 作用 ”例如 新 型 非典 型 抗 精神 
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病 药物 阿 立 哌 唑 ,除了 持 抗 多 巴 胺 D: 受 体外 .还 有 部 分 D: 
受 体 的 激动 作用 。 
(四 ) 通过 第 二 信使 作用 ”例如 心境 稳定 剂 碳酸 锂 的 
作用 机 制 与 第 二 信使 作用 关系 密切 。 
(五 ) 改变 神经 递 质 的 降解 ”例如 单 胺 氧化 酶 抑制 剂 。 
(六 ) 抑制 神经 递 质 的 再 摄取 ”多 种 新 型 抗 抑 郁 药 .上 
有 抑制 神经 递 质 的 再 摄取 作用 。 
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精神 药物 的 分 类 (classification of psychotropic drugs) 
如 下 : 


【 抗 焦虑 与 催眠 药 】 

抗 焦虑 (antianxiety) 与 催眠 药 (sedatives) 最 常用 的 为 
葵 二 氮 曹 类 (BZD) .部 分 抗 抑 郁 药 、B- 肾 上 腺 素 能 阻 断 药 以 
及 抗 精 神 病 药 也 可 用 于 焦虑 证 状 的 治疗 。 

(一 ) 葵 二 氮 草 类 ”种 多 ,但 药理 作用 相似 .有 抗 
焦虑 、 抗 惊厥 ,肌肉 松弛 的 作用 ， 并 能 诱导 人 睡 ,安全 性 高 . 
不 良 反 应 小 。 临 床 适应 证 包括 : 各 种 急 慢 性 焦虑 、 失 有 眠 、 注 
靖 、 戒 酒 综合 征 , 疼 痛 、 社 交 钨 怖 、 强迫 障碍 、 创 伤 后 应 激 障 
碍 、 躁 狂 发 作 、 急 性 精神 病 性 障碍 等 。 

根据 药物 消除 半衰期 (Ti ) 的 长 短 分 为 短 效 、 中 效 及 记 
长 区 三 种 。 短 效 基 二 氮 草 类 有 三 哈 仑 . 奥 沙 西洋 咪 达 唑 仓 | 了 
等 ;中 效 有 艾 司 唑 仑 、 阿 普 唑 仑 、 劳 拉 西 洋 等 ;长 效 有 地 西 Er 
洋 、 氢 硝 西 洋气 西洋 及 氮 硝 西洋 等 。 临 床 研究 表明 阿 普 哗 
仑 、 氨 硝 西洋 、. 劳 拉 西洋 对 焦虑 、 发作 有 良好 疗效 。 毛 
硝 西洋 同时 有 抗 抑郁 和 抗 躁 狂 作用 ， 可 用 于 治疗 某 些 心境 
障碍 。Tus 长 达 24 小 时 以 上 者 ， 如 地 西洋 、 氮 氮 草 、 气 西洋 
和 硝 基 西 洋 等 ,有 缓慢 积蓄 作用 ， 可 引起 注意 .记忆 障碍 ,一 
天 可 服药 一 次 。Tu 短 的 一 组 药物 ,适用 于 诱导 人 睡 和 迅 
速 浊 基 ; 反 之 ,如 欲 维持 中 后 期 睡眠 , 则 可 用 氟 西 洋 、 硝 
基 西 洋 ( 表 24-9-1)。 茶 二 氮 草 类 药物 是 能 够 产生 依赖 性 的 
药物 . 依 其 半衰期 排列 . 越 短 者 起 效 越 快 ,作用 时 间 越 短 ， 越 
容易 产生 依赖 性 ; 越 长 者 则 起 效 越 慢 .作用 时 间 越 长 , 越 不 
容易 产生 依赖 性 。 


























































表 24-9-1 常用 的 茶 二 氮 革 类 药物 
达 峰 时 间 ”活性 代 ”消除 半衰期 
地 西洋 Diazepam 焦虑 1 一 2 有 长 (14 一 150) 2. 5mg( 片 剂 ) 
癫 病 持续 状态 tng 
颁 氮 草 Chlordiazepoxide ”焦虑 sd 有 长 (4 一 100) 5msl0mg《 片 剂 ) 
区 司 唑 仑 Estazolam 失眠 .焦虑 、 疝 痛 lj-~2 有 中 (17) lmg,2mg( 片 剂 ) 
领 硝 西洋 加 5 让 区 而 辣 病 . 躁 狂 .抑郁 1~2 有 长 (19~~60) 2mg( 片 剂 ? 
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劳 拉 西洋 Lorazepam 焦虑 .失眠 六 无 中 (10 一 18) 0. 5mg.2mg( 片 剂 ) 
阿 普 唑 仑 Alprazolam 焦虑 、. 惊 恺 .抑郁 1~2 有 中 (12 一 15) 0. 4mg( 片 剂 ) | 
奥 沙 西洋 Oxazepam 焦虑 Tig 无 短 (6~10) 15mg,30mg( 片 剂 ) 
Ss Ppp 失眠 2 有 长 (47~100) 15mg( 胶 到 ) 

硝 西 洋 Nitrazepam 失眠 3 有 长 (18 一 98) 5mg( 片 剂 ) 

咪 达 唑 仑 Midazolam 失眠 1 无 短 (2) 15mg( 片 剂 i 
氧气 草 乙 酯 EthylLoflazepate ” 焦虑、 失眠 、 心 身 J a 长 (60 一 279) lmg,2mg( 片 剂 ) 

疾病 








毛 氟 草 乙 酯 (ethyl loflazepate) 系 一 新 型 茶 二 氮 草 类 抗 
焦虑 药 , 抗 焦虑 作用 强 , 精 神 运动 抑制 功能 弱 , 可 用 于 治疗 
心身 疾病 和 睡眠 障碍 。 见 效 快 ,不 易 产 生 药物 依赖 。 每 日 
服用 1 次 即 可 。 

葵 二 氮 章 类 最 常见 的 不 良 反 应 为 倦 急 和 运动 失调 。 有 
蓄积 倾向 的 长 效 葵 二 氮 草 类 可 引起 学 习 、 记 忆 、 注 意 受 损 及 
动作 协调 不 佳 ( 驾 驶 或 操纵 机 器 者 应 少 /不 用 ) 等 。 老 年 人 
用 后 更 易 发 生 精 神 运动 性 损害 和 过 度 镇 静 。 偶 有 患者 服 氮 
氮 草 、 地 西洋 后 出 现 脱 抑制 现象 ,如 兴奋 、 暴 怒 和 冲动 等 。 

长 期 使 用 茶 二 氮 草 类 可 引起 药物 依赖 。 药 物 依赖 不 应 

和 撤 药 反应 混为一谈 。 撤 药 反 应 有 两 类 ,一 类 轻 者 表现 为 焦 

庶 虑 、 恶心 . 头 氏 头痛 、 肪 尝 、 闸 

觉 症 状 ,例如 感觉 增强 、 怕 

:或 出 现 瘦 病 . 诡 妄 、 意 识 模糊 

E 停 药 或 减少 剂量 后 1 一 10 天 出 现 ,Ti ， 

药 反应 。 为 避免 这 类 反应 ,将 Ti ? 短 的 

药物 蔡 换 成 T; ;长 的 药物 ,或 每 2 一 3 天 减少 一 次 药 量 。 药 
物 替 换 过 程 要 慢 .一 般 需 要 数 周 ， 然后 逐渐 减少 剂量 。 

(二 ) 催眠 药 20 世纪 80 年 代 后 期 开发 了 唑 吡 坦 佐 
上 克隆 和 扎 莱 普 隆 这 三 种 作用 于 茶 二 氮 草 受 体 的 非 莱 二 毛 
荡 类 催眠 药 。 这 类 药物 半 衰 期 短 ,特异 性 激动 中 枢 w 、w 
及 必 受 体 , 为 短 效 催 眼 药 ,起 效 迅 速 .增加 总 睡眠 时 间 , 延 
K 2.3.4 期 睡眠 .用 药 6 个 月 后 未 发 现 撤 药 和 反 跳 现象 。 

(三 ) 新 型 抗 焦虑 药 ”包括 丁 螺 环 酮 (buspirone,5 一 
30mg 9d 利 坦 度 蝗 珊 (tandospirone,30 一 60mg/d), 均 为 5- 
1T\ 受 体 激 动 剂 , 抗 焦虑 作用 与 此 有 关 ，。 它们 不 具有 抗 惊 
庆 、 肌 肉松 中 及 镇 散 作 用 , 亦 无 秦 受 性 
于 治疗 各 类 焦 虐 
头 首 .恶心 ,不 安 及 烦躁 等 。 坦 度 螺 酮 党 
让 .类 尝 . 头 罩 ,便秘 , 胃 部 不 运 ,食欲 碱 退 、 亚 心 等 。 


〖 抗 抑郁 药 
抗 抑 缉 药 Cantidepressants) 有 显 落 提 i 绪 的 作用 . 
让 归 用 于 清 疗 备 类 抑郁 症 , 亦 可 用 于 泽 疗 强迫 症 、 鸭 慢 症 、 
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(一 ) 第 一 代 抗 抑郁 药 ”主要 为 三 环 类 抗 抑郁 药 
(TCAs) 和 单 胺 氧化 酶 抑制 药 (MAOIs)。 

约 70% 抑 郁 症 患 者 用 TCAs 治疗 能 得 到 较 好 缓解 。 
TCAs 的 代表 药物 有 阿 米 替 林 、 多 塞 平 、 丙 咪 唆 和 毛 米 帕 明 
等 。 与 其 类 似 的 还 有 四 环 类 的 马 普 蔡 林 。 多 塞 平和 马 普 蔡 
林 除 了 有 抗 抑 郁 作用 外 ,还 有 较 强 抗 焦 虑 作用 。 传 统 抗 抑 
郁 药 的 不 良 反应 较 多 ,常见 为 口 干 .便秘 、 视 物 模糊 ,排尿 困 
难 及 心动 过 速 等 抗 胆 碱 能 作用 ( 鼠 用 于 闭 角 型 青光眼 ), 严 
重 不 良 反应 为 心脏 毒性 作用 ,可 引起 心律 失常 .传导 阻 滞 
等 。 还 可 引起 直立 性 低 血压 。 

(二 ) 新 型 抗 抑 郁 药 ”包括 选择 性 5- 羟 色 胶 (5-HT) 
再 摄取 抑制 剂 (SSRIs) .5-HT 和 去 甲 肾上腺 素 (NE) 再 摄 
取 抑制 剂 (SNRIs)、NE 和 多 巴 胺 (DA) 再 摄取 抑制 剂 
CNDRIS, 如 安 非 他 酮 ?等 数 种 作用 机 制 不 同 的 新 一 代 抗 抑 
郁 药 ( 表 24-9-2) 。 




















表 24-9-2 常用 的 抗 抑郁 药 
分 类 及 药 名 剂量 (mg/d) 服用 方法 

TCAs 
两 咪 嗪 Cimipramine) 50 一 150 bid,tid 
阿 米 蔡 林 (amitriptyline) 50~150 bid, tid 
分 米 帕 明 (clomipramine) 50~150 bid, tid 
多 赛 平 (doxepin) 50~150 bid, tid 
四 环 类 
马 普 蔡 林 (maprotiline) 50~150 bid, tid 
MAOQOI 
吗 气 贝 胺 (moclobemide) 。 300~450 bid,tid 
SSRIs 
扎 西 汀 (fluoxetine) 20~40 dd 
帕 罗 西 汀 (paroxetine) 20 一 40 dd 
舍 曲 林 (sertraline) 50 一 100 qd 
气 伏 沙 明 (fluvoxamine) 50~100 qd 

普兰 (citalopram) 20~40 qd 
英 司 西 栈 普兰 (escitalo- 10~20 qd 


pram) 
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洗衣 
分 类 及 药 名 剂量 (mg/d) 服用 方法 
50 一 225 bid.ud 
文 拉 法 闻 (venlafaxine) 组 75 一 225 qd 
释 制 剂 
度 洛 西 洒 (duloxetine) 30~60 qd, bid 
NaSSA 
米 氮 平 Cmirtazapine) 20~60 qd 
其 他 
安 非 他 酮 Cbubropion) 225 一 450 tid 
曲 唑 酮 (trazodone) 50~150 qd 
黛 力 新 (deanxit) 1 一 2 片 1 一 2 片 
噬 奈 普 洒 (tianeptine) 37.5 tid 
瑞 波 西 汀 (reboxetine) 4~12 bid 
蔡 。 约 输 重 (St. John’'s 900 tid 
Wart) 提 取 物 
阿 戈 美 拉 汀 (agomelatine) 25~50 qn 


其 中 SSRIs 为 主要 的 一 类 新 药 ,包括 握 西 汀 (fluoxe- 
tine) 、 崩 罗 西 汀 (paroxetine) 、 乌 伏 沙 明 (luvoxamine)、 舍 曲 
林 (sertraline) 、 西 朴 车 兰 ( citalopram) 和 艾 司 西 酌 普兰 
citalopram)。 这 类 药物 选择 性 抑制 突 触 前 膜 的 5-HT 再 摄 

泵 ,但 对 其 他 各 种 神经 递 质 受 体 ( 包 括 乙 酰 胆 碱 . 肾 上 腺 
素 、 去 甲 肾 上 腺 素 、 组 胺 受 体 等 ) 的 影响 很 小 。 因 此 不 良 反 
应 轻 ,安全 性 系数 高 .服用 大 剂量 时 不 易 引 起 严重 中 毒 反 
应 。SSRIs 的 剂量 -效应 曲线 平坦 ,一 般 每 天 给 药 一 次 即 
可 。SSRIs 可 用 于 各 种 抑 邦 症 , 包 括 轻 度 至 重度 抑郁 证 。 

1. 氟 西 河 Ti :最 长 ,为 2~4 天 ,而 其 代谢 产物 去 甲 
振 西 订 的 Ti 长 达 7~15 天 , 且 其 活性 大 于 原型 药 ,所 以 即 
使 每 周 给 药 一 次 , 仍 可 达到 稳 态 血 药 浓度 。 靶 症状 为 抑郁 
情绪 、 动 力 和 兴趣 缺乏 ,焦虑 ,睡眠 障碍 。 通 常 需 要 3~4 周 
起 效 。 常 见 不 良 反 应 有 厌食 、 焦 虑 ,腹泻 头痛 、 失 眠 、 恶 心 、 
倦 仍 及 性 功能 减退 等 。 气 西 汀 是 CYP450 酶 的 2D6 和 3A4 
亚 型 的 抑制 剂 。 与 三 环 类 抗 抑郁 药 合用 时 增加 三 环 类 抗 抑 
郁 药 的 血浆 水 平 ,因此 应 减少 后 者 剂量 。 不 能 与 MAOIs 
合用 。 
2. 帕 罗 西 汀 Ti，* 约 为 21 小 时 ,除了 抗 拙 邦 作 用 外 
还 用 于 治疗 惊 姑 障 得、 强迫 症 及 社交 恐惧 症 等 。 常 见 的 不 
良 反 应 为 乏力 ,便秘 ,腹泻 , 头 尝 、 口 干 . 头 痛 , 多 汗 、 失 眼 、 性 
功能 减退 呕吐 、 震 额 等 。 帕 罗 西 汀 抑制 CYP450 酶 的 2D6 
亚 型 .与 二 环 类 抗 抑郁 药 合用 时 增加 三 环 类 抗 抑郁 药 的 血 
浆 水 平 。 
3. 使 曲 林 Ti ; 约 26 小 时 。 该 药 起 效 相对 较 快 .对 抑 
创 及 焦虑 均 有 效 。 而 对 CYP 影响 少 . 故 不 易 产生 药物 相互 
作用 。 常 见 个展 反应 有 食欲 下 降 头痛、 头 尝 、 多 计 、 失 眠 、 
显 心 及 性 功能 减退 等 。 














4. 氟 伏 沙 明 Ti :最 短 . 约 为 15 一 22 小 时 .可 同时 用 
于 强迫 症 的 治疗 。 常 见 不 良 反应 为 嗜睡 、 眩 泽 、 头 痛 、 失 有 眠 、 
紧张 .焦虑 .震颤 ,便秘 、 厌 食 、 腹 泻 \ 口 干 等 。 氢 伏 沙 明 抑 和 制 
CYP450 酶 的 3A4、1A2、 和 2C9/2C19 亚 型 .与 三 环 类 抗 抑 
郁 药 、 卡 马 西平 . 茶 二 氮 草 类 药物 合用 时 增加 合用 药物 的 严 
浆 水 平 ,应 减少 合用 药物 的 剂量 。 不 应 与 MAOTs 合用 。 

5. 西 本 普兰 “Ti : 约 为 35 小 时 每 是 4 
常见 不 良 反应 为 恶心 .多 汗 、 口 干 、 头 痛 及 失眠 
禁止 与 MAOIs 合用 。 突 然 停 用 SSRIs 可 引起 搞 
征 .往往 发 生 于 停 药 后 1 一 3 天 .表现 为 上 肪 举 、 头 痛 、 公 
汗 、. 焦 虚 、. 睡 眠 障碍 .感觉 异常 等 。Ti : 短 且 无 活性 代谢 药 
物 的 SSRIs 停 药 时 易 引 起 此 反应 .一 般 症状 较 轻 . 持 
左右 可 缓解 。 故 投药 时 宜 从 低 剂量 起 始 .缓慢 加 和 量 : 逐 渐 减 
量 , 可 预防 撤 药 反应 。 

6. 文 拉 法 辛 (venlafaxine) 属 5-HT 及 NE 再 摄取 抑 
制药 (SNRIs) ,能 抑制 5-HT、NE 和 DA 的 再 摄取 。Ti :3 一 
7 小 时 ,活性 代谢 产物 的 Ti :为 9 一 13 小 时 。 它 抗 抑郁 作 
用 起 效 快 ,同时 对 焦虑 也 有 较 好 的 作用 。 常 见 不 良 反应 为 
恶心 .焦虑 、 失 眠 、 嗜 睡 及 血压 升 高 等 。 不 能 用 于 高 血压 或 
临界 高 血压 患者 。 

7. 度 洛 西 汀 (duloxetine) 属 SNRIs.T :为 8 一 17 小 
时 。 该 药 除了 用 于 治疗 抑郁 症 外 .还 用 于 治疗 广泛 性 说 
障碍 ,疗效 类 似 于 文 拉 法 辛 。 在 美国 还 被 允许 用 于 治 
痛 。 常 见 的 不 良 反 应 为 恶心 、 口 于 .头痛 和 头 呈 。 

8. 安 非 他 酮 (bupropion) 为 NE 和 DA 再 摄取 抑制 
剂 。 在 长 期 服药 时 缓 释 剂型 的 Ti: 为 21 小 时 。 用 药 时 从 | 
小 剂量 开始 ,起 始 剂量 一 般 为 150mgy/d. 可 逐渐 增 大 剂量 到 
450mg/d, 常 用 剂量 为 300mg/d。 常见 不 良 反 应 有 激越 、 口 
干 .失眠 、 有 恶心. 便秘, 头痛、 皮疹 等 。 

9. 吗 氯 贝 胺 (moclobemide) ”属于 可 逆 性 MAOL, 只 
抑制 单 胺 氧化 酶 A(CMAOLA) ,服用 时 不 需 饮食 控制 。 不 
良 反应 轻 , 耐 受 性 好 ,疗效 与 TCAs 相当 。 对 饮食 障碍 、 慢 
性 疲劳 综合 征 、 偏 头痛 等 亦 有 一 定 疗效 。 剂 重 较 大 时 可 出 
现 恶 心口 干 .头痛 .眩晕 失眠、 体位 性 低 血压 、 便 秘 及 焦虑 
等 。 与 其 他 增加 5-HT 能 作 上 月 的 药物 合用 时 会 引起 致死 性 
5-HT 综合 征 , 应 避免 合用 。 

10. 曲 唑 酮 ( trazodone) 为 三 唑 吡啶 类 抗 抑郁 药 . 它 
是 5-HTsA 受 体质 抗 药 及 5-HT 再 摄取 抑制 药 .同时 能 较 弱 
地 抑制 NE 再 摄取 。 具 有 抗 抑郁 、 抗 焦虑 和 镇 静 作 用 、 对 
睡眠 障碍 和 男性 性 功能 障碍 也 有 一 定 效果 .不 恨 反 应 轻 . 
在 肝脏 由 CYP450 酶 的 3A4 亚 型 代谢 ,Ti :是 双 相 的 .第 
相 为 3 一 6 小 时 .第 二 相 为 5 一 9 小 时 。 

11. 米 氮 平 (mirtazapine) ”为 NE 能 和 特异 性 5 HT 
能 抗 抑郁 药 (NaSSA) .Ti :为 20 一 40 小 时 .能 蛆 滞 突 独 前 
膜 地 肾上腺 素 能 自身 受 体 . 从 而 增加 NE 的 释放 .并 刺激 
HT 神经 元 胞 体 上 兴奋 性 的 @@ 肾 下 腺 来 受 体 .使 5 HT 释 
放 增 加 .同时 阻 滞 5 瑟 T; 和 5HT. 受 体 ， 具 有 抗 抽 俘 、 抗 焦 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 

















虑 及 改善 睡眠 作用 。 常 见 不 良 反应 有 嗜睡 镇静、 食欲 增加 
及 体重 增加 等 。 与 MAIOs 合用 可 引起 5-HT 综合 征 。 

12. 唑 奈 普 汀 (tianeptine) ”作用 机 制 不 同 于 其 他 抗 抑 
邦 药 , 它 可 调整 5-HT 系统 的 功能 ,还 能 预防 和 逆转 应 激 
所 致 的 海马 神经 元 的 回 缩 ,并 增强 神经 元 的 生存 能 力 和 
功能 。 起 始 剂量 即 为 治疗 剂量 ,不 建议 加 大 剂量 服用 。 
常见 不 良 反 应 为 厌食 、 口 干 、 恶 心 , 便 秘 、 呕 吐 、 失 卢 、 达 
力 、 眩 坚 、 头 痛 、 心 动 过 速 等 ,很 少 引起 性 功能 障碍 。 药 物 
通过 B 氧 化 途径 而 不 通过 肝 酶 代谢 ,与 其 他 药物 不 宜 产 生 
相互 作用 。 
3. 瑞 波 西 汀 (reboxetine) ”为 选择 性 去 甲 肾 上 腺 素 再 
摄取 抑制 剂 。Ti* 为 13 小 时 。 该 药 可 增加 突 触 间隙 NE 并 
改善 神经 传导 。 它 对 肾上腺 能 或 毒 草 碱 受 体 亲 和 力 很 低 。 
临床 研究 提示 本 品 对 抑郁 发 作 有 效 。 常见 不 良 反应 有 口 
干 \ 便 秘 ` 多 汗 . 失 眠 、 勃 起 困难 、 排 尿 困 难 、. 尿 湾 留 .心率 加 
快 . 静 坐 不 能 、 眩 学 或 体位 性 低 血 压 。 

14. 伐 力 新 (deanxit) ”为 小 剂量 拓 哌 唑 吨 和 四 甲 草 再 
胺 的 复方 片 剂 。 该 药 可 提高 神经 突 触 间隙 单 胺 类 神经 递 质 
的 浓度 ,两 药 合 用 产生 治疗 协同 作用 和 不 良 反 应 持 抗 效应 。 
对 轻型 抑郁 及 焦虑 疗效 好 。 常 见 不 良 反应 有 失眠 和 不 
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15, 圣 " 约翰 草 (St. John’s Wart) ” 即 中药 中 的 贯 叶 
金 丝 桃 ,在 欧洲 国家 首先 得 到 应 用 。 据 研究 该 提取 物 的 活 
了 性 成 分 为 贯 叶 金 丝 桃 素 (hyperforin)、 金 丝 桃 崇 (hypericin) 
量 和 黄酮 类 (flavonoids) 。 该 药 能 促进 中 枢 神经 系统 神经 元 
突 触 间 际 单 胺 类 神经 递 质 的 浓度 。 临 床 研究 显示 其 抗 抑 俘 
作用 与 TCAs 相当 , 尤 适用 于 治疗 轻 、 中 度 抑郁 及 焦虑 。 它 
与 其 他 药物 的 相互 作用 少 , 不 良 反应 轻 ,安全 性 高 。 国 内 目 
以 的 中 成 药 制 剂 政 肝 解 郁 胶 缀 ,其 成 分 为 贯 叶 金 丝 
桃 和 刺 五 加 。 
6. 阿 戈 美 拉 汀 (agomelatine) 阿 戈 美 拉 汀 是 全 球 首 
个 盘 黑 素 能 抗 抑郁 药 , 其 作用 机 制 与 传统 抗 抑郁 药 完 全 不 
同 ,主要 通过 激动 褪 黑 素 受 体 (MT 和 MT: ) 和 持 抗 5-HT。 
受 体 ,恢复 抑郁 症 串 L 的 生物 节律 .从 而 发 挥 抗 抑郁 效 
应 ;此 外 ,该 药 还 可 改善 焦虑 、 睡眠 和 认 知 功能 。 阿 七 美 拉 
订 胃 肠 反 应 轻微 ,不 引起 体 重 增 加 ,对 性 功能 无 明显 影响 。 
常见 不 良 反 应 为 头疼 、 头 晕 、 哮 睡 等 。 该 药 不 宜 与 蝇 效 
CYPIA2 抑制 剂 (如 气 优 































沙 明 、 环 丙 沙 星 ) 合 用 。 推 荐 剂量 
为 5 一 50mg' 每 日 工 次 ,用 前 口服 。 停 药 时 无 需 过 步 递 大 


剂量 


〖 心 境 稳定 剂 】 

心境 稳定 剂 (mood Stabilizers) 对 躁 狂 或 抑郁 发 作 具有 
激 亲 和 过 防 作用 , 壬 不 会 促 发 转 相 或 导 和 至 频繁 发 作 。 目 前 ， 
伯 对 公认 的 心境 中 包括 碳酸 锂 ,丙戌 酸 盐 及 下 马 西 平 。 
另外 些 新 碟 的 抗 精神 病 药 (例如 氧 氮 平 、 奥 氮 平 、 利 培 柄 


帮 肉 令 平 等 1 可能 也 有 一定 稳 定 心 境 的 作用 















1. 碳酸 锂 (lithium carbonate) ”最 常用 ,该 药 控制 踩 狂 
发 作 的 有 效率 约 达 80% ,在 控制 踩 狂 的 急性 阶段 ,往往 需 
要 合并 抗 精 神 病 药 , 而 对 控制 抑郁 的 疗效 稍 了 进 。 它 能 预防 
心境 障碍 复发 ,控制 发 作 性 情感 不 稳 和 某 些 攻击 行为 。 开 
始 剂量 0. 5 一 1. 0g/d, 分 2 一 3 次 服 , 渐 增 至 1.5 一 2. 0g/d， 
应 同时 监测 血 锂 浓度 (0. 6 一 1. 2mmol/L 为 宜 )。 本 药 治疗 
浓度 与 中 毒 浓度 较 接 近 , 因 此 ,用 重要 严格 掌握 ,根据 血 锂 
浓度 调整 治疗 量 。 

每 日 3g 以 上 者 或 血 锂 浓度 超过 1. 5mmol/L 时 可 出 现 
锂 中 毒 。 锂 中 毒 初期 是 常见 不 良 反应 的 加 重 ,如 呢 吐 , 硫 
泻 ,迟钝 ,嗜睡 ;进一步 则 出 现 意 识 模糊 、 共 济 失调 , 构 音 障 
导 、 肪 泽 、 震 话 、 肌 肉 抽 动 、 肌 张力 增高 、 冶 病 发 作 、 异 迷 . 发 
热 , 白 细胞 增多 ,甚至 呈 类 白血病 样 反 应 。 老 年 人 、 肾 功能 
减退 者 、 脑 器 质 性 疾病 者 对 锂 中 毒 更 为 敏感 。 故 患 严 重 身 
体 疾病 时 忌 用 。 锂 中 毒 时 应 及 时 停 用 碳酸 锂 ,并 用 各 种 支 
持 疗 法 和 对 症 治疗 ,以 加 速 药 物 排出 体外 。 

2. 卡 马 西平 (carbamazepine) ” 抗 躁 狂 作用 起 效 较 快 ， 
可 能 兼 有 抗 抑郁 作用 。 对 快速 循环 型 双 相 障碍 疗效 更 好 。 
开始 时 200mg, 每 日 2 次 ,酌情 可 增 至 600~1200mg/d。 其 
不 良 反应 与 菜 妥 英 钠 相 似 , 常 见 不 良 反应 有 眩晕 、 头 痢 、 哮 
睡 和 共 济 失调 等 。 偶 见 肝 损 、 血 象 变化 和 皮疹 (剥脱 性 皮 
炎 ) 等 较为 严重 的 不 良 反应 。 

3. 两 戊 酸 盐 (valproate) “主要 为 两 成 酸 钠 (sodium 
valproate) 。 用 于 治疗 躁 狂 发 作 ,特别 对 快速 循环 型 发 作 及 
混合 性 发 作 效 果 较 好 ,对 双 相 障 碍 有 预防 复发 的 作用 。 用 
药 应 从 小 剂量 开始 ,每 次 200mg, 每 日 2 一 3 次 。 每 次 剂量 
可 增加 至 300~400mg。 酌 情调 整 剂量 。 常 见 不 良 反应 有 
恶心 呕吐、 厌食 及 腹泻 等 。 严 重 的 不 良 反 应 有 罕见 的 中 每 
性 肝炎 和 胰腺 炎 , 有 时 可 致死 。 

4. 拉 莫 三 哄 (lamotrigine) 对 抑郁 、 轻 躁 狂 和 混合 状 
态 有 中 度 至 明显 的 疗效 ;在 更 重 的 和 (或 ) 住 院 躁 狂 患者 的 
疗效 仍 不 清楚 。 治 疗 剂量 50~500mg/d。 常 见 不 良 反应 有 
肪 尝 、 头 痛 、 复 视 、 恶 心 . 共 济 失调 和 皮疹 。 


【 抗 精神 病 药 】 

抗 精神 病 药 ( antipsychotic drugs) 包 括 经 典 抗 精神 病 
药 (classic antipsychotics) 及 非典 型 抗 精神 病 药 (atypical 
antipsychotics) 。 

(一 ) 经 典 抗 精神 病 药 

1 概况 及 作用 机 制 ”20 世纪 50 年 代 初 ,在 临床 实践 
过 程 中 发 现 所 两 嗪 可 控制 精神 分 裂 症 患者 的 精神 症状 ,经 
典 抗 精神 病 药 随 之 而 产生 ， 此 后 须 哌 啶 醇 、 氛 普 噬 吨 、 奋 疙 
萝 、 搞 奋力 静 、 三 振 拉 哄 、 五 振 利 多 、 舒 必 利 等 相继 用 于 临 
床 。 这 些 药物 能 控制 幻觉 ,妄想 、 维 障 得 .兴奋 躁动 等 症 
状 。 有 些 药 物 (所 两 嗪 、 握 哌 啶 醇 ) 有 较 强 的 镇 静 作 用 , 另 一 
些 药物 镇 静 作 用 较 弱 (如 奋 万 静 、 舒 必 利 )。 这 类 药物 的 主 
杰作 用 机 制 与 阻 断 中 枢 多 巴 胺 D, 受 体 有 关 。 这 类 药物 尽 













































管 仍 被 广泛 应 用 于 临床 .但 还 存在 
1 控制 精神 分裂 证 阴性 区 


:明显 不 足 。 主要 有 : 物 的 衍生 物 。 
人 、 认 知 障 碍 、 心 境 障 碍 及 (3) 丁 酰 芋 类 :代表 药物 为 揪 哌 啶 醇 . 具 有 和 较 强 的 








社会 康复 的 疗效 人 不够 理想 。 作用 .控制 幻觉 .妄想 作用 .但 容易 引起 EPS, 对 心血 管 系统 
(2) 除了 阻 断 脑 内 DA 受 体 功 能 外 .对 其 他 诸多 受 体 ”的 影响 相对 较 小 。 
(如 胆 研 能 .< 籽 上 上 腺 索 、 组 胺 等 受 体 ) 均 有 持 抗 作用 . 故 易 (4) 二 蔡 丁 基 哌 啶 类 :代表 药物 有 匹 莫 齐 特 ( 哌 迷 清 )、 









出 现 各 种 各 们 的 不 恨 反应 .主要 包括 :四 锥 体外 系 反 应 (ex- ”五 握 利 多 。 匹 莫 齐 特 可 用 于 治疗 Tourette's 综合 征 。 五 氢 
trapyramidal syndromes, EPS) :包括 i 利多 作为 口服 长 效 药物 仍 用 于 临床 。 

能 ,运动 不 能 . 员 张 万 异常 及 迟 发 几 径 (5) 茶 甲 酰胺 类 :代表 药物 为 舒 必 利 , 作 用 特点 是 先 
及 内 分 泌 巧 能 泰 乱 :包括 D 下、 便秘、 视力 借 袜 、 尿 洲 留 \ 肠 性 阻 断 中 脑 边缘 系统 的 多 巴 胺 忆 受 体 .对 其 他 北 质 受 体 吕 
麻 狐 、 沁 乳 .月 经 失调 、 皮 月 和 见 的 不 响 较 小 , 抗 胆 碱 作用 较 轻 ,无 明显 镇 静 和 抗 兴奋 躁动 作用 ， 
良 反应 :有 体位 性 低 血 店 心动 过 速 \ 心 电 图 改 ; 本 品 还 具有 强 止 吐 和 抑制 骨 液 分 泌 作用 。 

枢 神 乡 - 见 术 良 反 应 :包括 嗜睡 、3 为 了 维持 治疗 和 增加 依从 性 的 需要 ,经 典 抗 精神 病 有 
应 退 钝 ` 抑 邦 等 ,严重 者 可 出 现 恶 性 综合 征 、 癫 痛 发 作 等 。 ”多 种 长 效 制剂 。 例 如 , 氢 奋 乃 葛 尖酸 酯 每 2 周 注射 1 次 ,每 
图 其 他 :包括 用 损 、 血 象 改变 (和 细胞 下 降 .白细胞 升 高 每 


次 25 一 50mg。 癸 须 哌 啶 醇 每 4 周 注射 1 次 .每 次 50 一 
上 疹 .过敏 等 。 这 些 不 良 反应 更 多 见于 老年 人 和 儿童 ,ji 200mg。 这 些 长 效 制剂 的 不 良 反应 主要 是 EPS. 自主 神经 
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情况 下 ,不 良 反 应 和 剂 旺 有 关 。 系统 反应 较 轻 。 此 外 , 尚 可 见 头 错 、 乏 力 、 皮 疹 等 不 良 反 应 。 
(3) 患者 对 此 类 药物 的 耐 受 性 及 依从 性 差 . 所 以 不 愿 ”五 气 利 多 每 周 服 1 次 ,首次 剂量 20mg', 可 渐 增 至 每 周 40 一 
长 期 服药 , 易 导 致 病情 复发 。 60mg。 常 见 用 法 用 量 见 表 24-9-3。 
i 表 24.9-3 经典 抗 精神 病 药物 的 用 法 与 剂量 
(1) 精神 分 黎 症 和 分 瘘 情感 性 精神 麻 碍 :用 于 治疗 精 
神 分 蛮 症 的 精神 病 性 症状 (尤其 是 阳性 症状 ) 的 急性 期 治疗 分 类 及 药品 Ne 
和 维持 治疗 ,但 对 阴性 症状 的 作用 较 差 。 吟 唑 唆 类 
(2) 物质 洲 用 所 至 精神 障碍 :对 急性 或 习性 安 非 他 明 。。 毛 两 唆 (chlorpromazine 200~80044 口服 
中 每 或 可 上 因 洲 用 所 至 的 精神 症状 有 效 。 奋 乃 静 (perphenazine) 10~80/d 1 服 
63) 心境 障 但 :经 典 抗 精神 病 药物 可 用 于 心境 障碍 的 。 奋力 表 庆 酸 酯 os 
治疗 。 一 些 药 物 被 认为 有 三 所 拉 嗪 (trifluoperazine) HPO 日 服 
些 药物 被 认为 具有 心境 稳定 剂 的 作用 (如 和 氨 丙 哄 、 包 哌 哄 。 ”和 气 奋 乃 静 (luphenazine? Dos 有 
醇 )。 然 而 非典 型 抗 精神 病 药 逐 渐 取 代 经 典 药 物 在 这 方面 ” 燃 氮 奋力 静 (fluphenazine 12. 5~25/ 肌 注 
的 作用 。 decanoate, FD) 2 一 4wk 
(4) Tourette's 综合 征 :一 些 药物 (例如 罕 必 利 、 氢 哌 硫 利 达 嗪 (thioridazine) 00obra 口服 
星 醒 ) 是 日 前 治疗 该 综合 征 的 主 3 丁 酰 茶 类 
(5) 其 他 伴 精 神 病 性 障碍 的 疾病 。 气 哌 啶 醇 (haloperidol) 10~40/d 口服 
66) 恶心 .呕吐 和 呢 逆 : 低 效 价 经 典 抗 精神 病 药 ( 如 舒 。 。 氟 哌 喧 醉 注射 齐 1 t 注 
必 利 ) 对 HH 受 体 的 质 抗 作用 ,可 有 效 地 减少 恶心 .呕吐 。 颂 氮 哌 味 醇 注 
3. 主要 药物 硫 杂 蓝 类 
(1) 吟 嗪 类 . 氨 丙 哄 、 奋 乃 静 、 气 奋力 静 , 三 乌拉 唆 、 氧 哌 畸 吨 (clopenthixol) 20~75/d 了 4 服 
硫 利 达 哄 。 毛 及 唆 为 代表 药物 ,其 除了 较 强 的 阻 滞 多 巴 胺 氢 普 i (chlorprothixene) 100~600/d 1 服 
DD; 受 体 的 作用 外 ,对 胆 碱 能 受 体 、o- 汉 上 腺 素 能 受 体 和 组 胺 = 气 颗 吨 奖 酸 酪 flupenthixol 20 一 40 2~3wk 肌 注 
受 体 具有 较 蝇 的 亲 和 作 用 。 因 此 该 药 除了 能 较 好 地 控制 纪 decanoate) 
觉 ,安息 等 症状 外 ,还 具有 较 强 的 镇 静 作用 .可 以 较 好 地 控 。 。 氛 哌 喷 吨 美 酸 栈 200 一 400/2 一 4wk 。 肌 注 
制 兴奋 躁动 ,情绪 激动 . 易 激 获 及 敌对 情绪 .而 对 情感 淡漠 、 ”其 甲 酰胺 类 
退缩 等 阴性 症状 不 显著 。 在 治疗 剂量 范围 内 , 易 出 现 药物 。 舒 必 利 Csulpiride) 200 一 12007d 口服 
不 良 反应 ,常见 的 包括 EPS、 心 血管 系统 反应 (如 心动 过 速 、 二 茶 丁 基 哌 庭 类 
直立 性 低 血 讨 等 ) .自主 神经 反应 (如 口 干 .便秘 .腹胀 等 ) 。 五 氢 利 多 (penfluridol) 20~60 wk 服 
(2) 硫 杂 首 类 :代表 药物 为 级 普 晓 吨 ( 泰 尔 登 ), 具 有 中 
等 程度 镇 静 作 用 和 控制 幻觉 .安息 作用 ,同时 有 一 定 的 催 眼 4. 不 良 反应 经 典 抗 精神 病 药 个 但 持 抗 DA 受 体 ， 












EA 
:二 作用 。 蔡 沃 唾 吨 、 珠 氧 唑 醇和 握 哌 唆 吨 为 此 类 药 还 对 毒 曹磊 样 M 受 体 .a 肖 上 腺 娄 受 体 和 组 腔 受 体 有 持 
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第 二 十 四 篇 精神 障 胡 


抗 作 
有 关 。 

(1) 锥 体外 系 反应 :是 由 药物 对 黑 质 - 纹 状 体 通路 D， 
的 过 度 持 抗 所 致 。 症 状 包括 类 帕 金 森 征 、 急 性 肌 张 力 障碍 
静坐 不 能 和 迟 发 性 运动 障碍 。 类 帕 金 森 征 表现 为 运动 迟 
组 .静止 性 起 蜂 ` 肌 张力 增高 .面具 脸 、 共 济 失调 等 。 急 性 肌 
张力 障碍 主要 表现 为 双眼 上 翻 、 斜 颂 \ 吐 舌 、 面 肌 痉 挛 、 角 马 
反 张 等 。 肌 肉 注射 东 芒 车 碱 0. 3 一 0. 5mg 后 ,症状 可 缓解 。 
静坐 不 能 表现 为 无 法 控制 的 激越 不 安 \ 不 能 静坐 或 静 卧 . 反 
复 走动 或 原 地 踏步 走 , 可 伴 有 不 自主 运动 、 自 伤 或 攻击 行 
为 。 迟 发 性 运动 障碍 为 长 期 大 剂量 服用 经 典 抗 精神 病 药 引 
起 的 特殊 而 持久 的 锥 体外 系 反 应 。 临 床上 表现 为 不 自主 
的 \ 有 节律 的 刻板 运动 ,其 严重 程度 波动 ,睡眠 时 常 消失 。 
早期 症状 常 表现 为 口舌 -类 的 不 自主 \ 节 律 运动 ,也 可 表现 
为 肢体 的 不 自主 播 摆 、 舞 蹈 样 动作 .手足 徐 动 或 四 肢 和 躯干 
的 扭转 等 。 

(2) 恶性 综合 征 : 是 一 种 少见 而 严重 的 不 良 反 应 ,发 生 

率 为 0.5% 一 1.5%。 主 要 临床 表现 包括 严重 的 锥 体外 系 

反应 、 自 主神 经 功能 调节 异常 ,体温 升 高 ,意识 改变 ,并 可 伴 

有 肌肉 溶解 症 和 肾 衰 竭 。 实 验 室 检查 往往 发 现 肌 酸 磷 酸 激 

酶 (CCPK) 明 显 升 高 。 处 理 原则 :首先 停 用 抗 精神 病 药 ,同时 




















。 对 这 些 受 体 的 作用 往往 与 药物 的 不 良 反 应 













































































给 予 积极 的 支持 性 治疗 。 
(3) 心血 管 系统 症状 :主要 表现 为 心律 不 齐 和 低 血 压 ， 
| 也 可 引起 QT 和 PR 间 期 延长 。 临 床 应 用 时 需 检 测 心 
| 电 图 。 
(4) 药 源 ; 





| 性 抑郁 :经 典 抗 精神 病 药 可 引起 药 源 性 抑郁 ， 
但 名 充分 评估 和 鉴别 。 
(5) 认 知 损害 :表现 为 过 度 镇 静 .注意 力 和 记忆 力 受 损 
种 度 妄 等 。 
(6) 造血 系统 :经 典 抗 精神 病 药 引 起 造血 系统 的 不 良 
反应 较 少 见 , 粒 细胞 减少 症 的 发 生 率 为 0.1% 一 0.7%%。 早 











期 诊断 ,及 时 处 理 ,预后 多 数 良 好 。 

(7) 皮 有 症状 ;皮肤 症状 多 为 过 敏 所 致 ， 一 般 表现 为 红 
等 暴露 部 位 ,也 可 扩 及 至 躯干 ， 
长 期 应 用 时 ,可 


色 夺 疹 . 最 初出 现 于 手 与 面 

区 中 对 你 性 分 布 。 

再现 色 来 沉 着 。 
(8) 肝脏 损害: 站 ey 和 

狂 的 发 后 率 约 为 

恢复 正常 。 
(9) 内 分 泌 系统 :常见 的 表现 为 高 催乳 素 

块 为 体重 增加 ,月 经 失调 ,泌乳 、 男 翌 


泽 竺 


- 旦 出 现 , 应 立即 停 药 。 

















血 症 ,症状 表 
性 乳腺 发 育 ,性 功能 改 
(二 ) 非典 型 抗 精神 病 药 ”包括 毛毛 平 (clozapine) . 利 
培 关 (nsperilonc), 奥 须 平 (olanzapine)、 蜂 令 平 (duetiapine)、 
旗 朱 了 西 病 (aprasidonc) 阿 立 哌 只 ( aripiprazole) . 氨 磺 必 利 
Gamsnipride) 及 帆 潘 立 表 Cpaliperidone) 等 多 种 非典 型 抗 精神 





岳 约 ( 表 2 引入 


2Z871) 














表 24-9.4 ”非典 型 抗 精神 病 药 的 剂量 和 用 法 























分 类 及 药品 剂量 (mg)/ 天 用 法 
氛 氮 平 (clozapine) 200 一 600 本 服 
利 培 病 (risperidone) 2 一 6 口服 
利 培 酮 微 球 注射 剂 25~50/2wk 册 注 
奥 氮 平 (olanzapine) 10 一 20 口服 
哮 硫 平 (quetiapine) 150 一 750 中 注 
齐 拉 西 酮 (ziprasidone) 80 一 160 口服 
阿 立 哌 唑 (aripiprazole) 10 一 30 口服 
氮 磺 必 利 (amisulpride) 50 一 800 口服 
帕 潘 立 酮 (paliperidone) 3 一 12 可 服 

. 适应 证 

(1) 精神 分 裂 症 和 分 裂 情 感性 精神 障碍 :用 于 治疗 精 





神 分 裂 症 的 多 维度 的 症状 群 ,包括 阳性 症状 、 明 性 症状 、 认 
知 /神经 心理 学 症状 ,情感 症状 .敌对 /攻击 性 等 





(2) 心境 障碍 :非典 型 抗 精神 病 药 中 已 有 和 多 种 药物 用 
于 心境 障碍 的 治疗 。 例 如 奥 氮 平 、 唑 硫 平 , 利 培 酮 等 。 

(3) 其 他 伴 精神 病 性 障碍 的 疾病 。 

2. 主要 药物 

(1) 氢 氮 平 :该 药 对 脑 内 5-HTss 受 体 和 多 巴 胺 D, 受 
体 的 阻 沾 作 用 较 强 , 对 多 巴 胺 D; 受 体 也 有 阻 洲 作 用 ,对 多 
巴 胶 D, 受 体 的 阻 沾 作 用 较 弱 ,此 外 还 有 抗 胆 碱 能 Mi , 抗 组 
腕 能 H 及 抗 ec 肾上腺 素 受 体 作 用 , 极 少 见 锥 体外 系 反应 ， 
不 引起 血 中 小 乳 素 增 高 。 能 直接 抑制 脑 干 网 状 结构 上 
有 强大 的 镇 况 催眠 作用 。 气 天平 不 仅 对 精 
沁 Ep 症状 有 效 ， 对 阴性 症状 也 有 一 定 效果 。 适 用 于 急 
i 神 分 裂 症 的 各 个 亚 型 ,对 幻觉 安 想 型 ,青春 型 效 
果 好 。 也 可 以 减轻 与 精神 分 裂 症 有 关 的 情感 症状 (如 : 扣 
爷 、 负 罪 感 ,焦虑 )。 对 一 些 用 传统 抗 精神 病 药 治 疗 无 效 或 
疗效 不 好 的 患者 , 改 用 氨氮 平 可 能 有 效 。 氢 揪 平 也 用 于 治 
疗 申 狂 症 或 其 他 精神 病 性 障碍 的 兴奋 躁动 和 幻觉 安息 。 因 
导致 粒 细 胞 减少 症 , 一 般 不 家 作为 首选 药 。 

贫 氮 平 的 不 良 反应 较 多 ,主要 有 以 下 儿 个 方面 :OD 镇静 
作用 强 和 抗 胆 碱 能 不 良 反应 较 多 ,常见 有 头晕 、 无 刀 \ 嗜 睡 、 
多 汗 ` 流 庭 恶心 .呕吐 . 口 王 便秘、 体位 性 低 血 压 \ 心 动 过 
速 ; 包 食 欲 增加 和 体重 增加 ;@@ 心 电 图 异常 改变 ;四 可 引起 
脑 电 图 改变 或 癫痫 发 作 ;@@ 可 引起 血糖 增高 ;@ 严 重 不 良 反 
应 为 粒 细胞 缺乏 症 及 继 发 染 。 

(2) 利 培 融 : 是 一 种 选择 性 的 单 胺 能 持 抗 剂 ,对 5-HTs 
受 体 .Dy 受 体 .am 受 体 及 ww 受 体 和 Hi 受 体 亲 和 力 高。 对 } 
他 受 体 灾 有 持 抗 作用 ,但 较 弹 。 对 5-HTic、5-HTib 和 5 
HTs 有 低 到 中 度 的 亲和力 ,对 Di .c 受 体 杂 和 万 弱 , 对 M 
受 体 或 BB 及 妃 受 体 没有 亲 和 作 用 。 用 于 治疗 急性 和 慢性 
精神 分 瘦 以 及 其 他 各 种 业 神 病 性 状态 的 明显 的 阳性 症状 
{如 乡 J 觉 安 想 、 思 维 亲 乱 敌 视 .怀疑 ) 和 明显 的 阴性 症状 


















生 精 














































语 )。 也 可 滤 凑 与 
关 的 簿 感 症 状 ( 如 抽 邦 长 起 )。 对 
性 期 治疗 有 效 的 忠 并 
于 治疗 双 相 隘 储 的 8 

广泛 的 临床 使 用 经 
硬 受 性 良好 。 不 记 j 
痛 \EPS、 血 滞 催 乳 去 
劳 . 头 党, 注 


物 模糊 、 明 等 腻 














发 作 。 
全 (包括 长 疗程 应 用 ?显示 ， 
包括 :常见 的 有 失眠 、 焦 虚 


入 


\ 划 起 困难 、 射 精 无 力 、 性 淡漠 、 尿 失 
















玫 , 锚 炎 皮疹 以 及 其 他 过 第 反应 :偶尔 出 现 体位 性 低 血压 、 
反射 性 心动 过 速 或 商 血 时 的 症状 :可 有 体重 增加 、 水 肿 和 肝 





酶 水 平 升 高 ; 偶 见 恶性 综合 征 、 体 温 失 油 以 及 抽 擅 发 作 : 军 
见识 血糖 及 粮 碌 六 忠 阁 病 情 加 重 的 报告 。 

(3) 哈 令 平 :为 脑 内 多 种 神经 递 质 受 体 持 抗 剂 。 其 搞 

三 神 疾 作 用 机 制 可 能 主要 是 阻 断 中 要 多巴胺 D: 受 体 和 于 

0 组 胶 HE 和 肾上腺 素 m 受 体 也 有 阻 断 作用 、 

E 体 无 亲和力 。 适 用 于 各 型 精神 分 














对 阴性 症状 也 有 一 定 效 果 。 也 可 以 减轻 与 精神 分 裂 症 有 关 
的 情感 症状 ,如 抑 仑 、 优 处 及 认 知 缺陷 症状 。 

见 不 民 反思 多 嗜睡 直立 性 低 血 压 
二 食欲 缺 筷 和 便秘 。 亦 可 引起 体重 增加 、 版 痛 , 无 证 
ALTI 增 商 与 血 总 胆 问 醇和 革 油 三 酯 增高 。 锥 体外 系 反应 
少见 。 偶 可 引起 兴奋 与 类 眼 。 

(4) 奥 馆 平 :该 药 对 多 种 受 体系 统 具 有 药理 作用 ,对 
HTs 多 巴 胺 De 展 上 腺 素 ` 组 胶 H 等 多 种 受 体 有 亲 和 和 
力 。 另 外 , 奥 氮 平 选择 性 地 减少 间 脑 边缘 系统 (Al0) 多 巴 
胶 能 神经 元 的 放电 ,而 对 纹 状 体 (A9) 的 运动 功能 通路 影响 
很 小 。 奥 氮 平 适用 于 精神 分 柳 症 及 其 他 有 严重 阳 
(或 ?阴性 症状 的 精神 病 的 急性 期 和 维持 期 的 治疗 ,也 可 组 
解 精神 分 变 症 及 相关 疾病 的 继 发 性 情感 症状 。 

奥 揪 平 不 良 反 应 少 ,很 少 出 现 运动 障 但 。 身 氮 平 的 主 
要 不 良 反应 是 嗜睡 和 体重 增加 ; 偶 见 在 用 药 初期 出 现 肝脏 
质 基 转移 酶 ALT 和 AST 的 一 过 性 轻 度 升 高 ,但 不 伴 
症状 ;罕见 催乳 素 水 平 升 高 ,并 且 绝 大 多 数 患者 无 须 
素 水 平 即 可 恢复 至 正常 范围 ;其 他 很 少见 的 不 良 反应 有 : 头 
这 、 便 秘 ` 口 二 .食欲 增强 、 哮 酸性 粒 细胞 增多 .外周 水 肿 和 
体位 性 低 血 讨 。 

(5) 阿 立 哌 唑 : 阿 立 哌 唑 与 多 巴 胺 D, .Di .5-HTs 和 
5-HTaa 受 体 有 很 高 的 亲和力 ,与 D,、5-HTse、5-HT;、a、 
HH 受 体 及 5-HT 青 摄取 位 点 具有 中 度 亲和力 。 阿 立 哌 哗 
是 通过 对 D: 和 5-HTis 受 体 的 部 分 激动 作用 及 对 Hl 
受 体 的 岳 抗 作用 来 产生 抗 精神 分 裂 症 作用 的 。 适 用 于 各 型 
精神 分 识 症 。 、 焦 虑 , i 

见 的 不 良 反 应 有 患 心 哎 叶 里 睡 、 头 导 、 使 秘 .静坐 不 能 、 皮 
疹 .由 馈 等 


(6) 痢 拉 西 本 :该 药 对 5 HT 、D, 受 体 有 亲和力 ,而 旦 
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第 九 章 ”精神 障碍 的 治疗 


其 比率 较 大 为 其 特点 之 一 。 另 外 .对 5-HT;s 有 激动 作用 . 
对 5-HTzc .5-HTisip 也 有 较 高 的 亲和力 .对 5-HT、NE 的 
再 摄取 有 抑制 作用 。 齐 拉 西 酮 适用 于 各 型 精神 分 型 症 。 人 入 
见 的 不 良 反应 有 :过 敏 反应 ` 失 眠 、 体 位 性 低 血 压 ` 心 动 过 
速 . 偶 见 恶性 综合 征 ( 特 点 为 高 热 . 强 直 及 展 迷 )。 

(7) 氮 磺 必 利 :对 中 枢 D;/D; 受 体 具有 和 较 高 的 亲和力 . 
对 D; 受 体 的 亲和力 是 对 D 受 体 的 两 倍 . 对 其 他 DA 受 
型 几乎 无 任何 亲和力 .同时 对 5-HT、e- 籽 上 上 
和 胆 碱 能 受 体 都 不 具有 亲 和 性 。 其 "非典 型 
对 边缘 系统 D;/D; 受 体 的 高 度 选择 1 ld 
体 的 特异 性 阻 断 作 用 ,适用 于 各 型 精神 分 裂 证 。 常 见 的 不 
良 反 应 有 : EPS、 失 眠 、 运 动 性 亢进 、 焦 上 处、 体重 增加 和 激 

(8) 帕 潘 立 坪 : 帕 潘 立 酮 是 利 酷 酮 的 主要 代谢 产物 。 
作用 机 制 为 持 抗 中 枢 多 巴 胺 2(D: ) 受 体 和 5 状 色 胶 2 
(HT:) 受 体 。 帕 潘 立 酮 也 是 m 和 a: 肾上腺 素 能 受 体 以 
及 Hi 组 胺 受 体 的 持 抗 剂 .这 可 能 是 该 药物 某 些 其 他 作用 的 
原因 。 帕 潘 立 酮 与 胆 碱 能 毒 草 硕 受 体 或 BL 和 B; 懈 上 腺 受 
体 无 亲和力 。 帕 潘 立 酮 的 终 未 半 衰 期 大 约 是 23 小 时 . 不 
良 反 应 随 剂量 增加 也 会 相应 增 乡 。 采用 每 次 3mg d 
的 增 量 增加 ,推荐 的 最 大 剂量 是 12mg/d。 常 见 不 良 反应 为 
EPS、 高 催乳 素 血 症 、 睡 卢 隘 碍 、 体 重 增加 等 。 

























































【 促 智 药 】 

顾 名 
但 实际 上 主要 延缓 大 脑 衰退 。 常用 药物 有 脑 血 
脑 代谢 增 强 剂 .维生素 、 胆 碱 能 受 体 增强 剂 等 ;也 有 人 用 铝 
元 合 剂 .自由 基 清 除 剂 、 神 经 肽 类 激素 治疗 .但 疗效 均 难 于 
肯定 。 近 期 研制 出 的 新 一 代 可 逆 性 中 枢 乙 酰 胆 碱 酯 酶 抑制 
药 如 多 奈 哌 齐 (donepezil'5 一 1l0omg/d 口服 ) 及 重 酒石酸 利 
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斯 的 明 ( rivastigmine hydrogen tartrate, 6 一 12mg/d 口服) 
等 ,这 类 药物 能 改善 患者 认 知 障 但, 延缓 衰 刀 

1. 多 奈 哌 齐 (donepezil) ”是 世界 范围 内 批 使 用 的 
一 线 用 药 , 用 于 改善 阿尔 茨 海 默 病 的 注意 力 或 至 少 延缓 其 
记忆 力 丧 失 的 速度 。 它 是 一 种 可 闭 的 .长 效 的 、 选 择 性 的 哌 
啶 类 乙酰 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ,无 丁 酸 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 作用 。 
被 FDA 批准 的 适应 证 为 阿尔 荡 海 默 病 : 此 外 还 可 以 治疗 其 
他 原因 导致 的 记忆 障碍 和 轻 度 认 知 损害 。 剂量 范围 5 一 
10mgy d, 睡 前 服 。 需 要 缓慢 加 量 . 常 见 不 恨 反应 
吐 、 腹 海 、 食 欲 下 降 、 体 重 减 轻 、. 头 痢 ` 头 芋 和 和 疲 务 
其 长 ,抑制 肝脏 P450 酶 2D6、3At 亚 型 的 药物 可 能 影响 本 
药 代 谢 。 

2. 石 杉 碱 甲 (huperzine A) ”是 我 国 首创 从 传统 
爸 植 物 蛇 足 右 杉 中 提取 出 来 的 一 种 活性 成 分 . 临 
试验 证 明 它 能 强 鹿 抑制 乙酰 胆 癸 酯 酶 的 活性 : 改 
记忆 ;国内 党 普 近 十 年 来 进行 了 多 项 多 中 心 、 双 下 临床 人 鲜 完 
井 证 实 它 对 轻 、. 中 度 阿 尔 茨 海 默 病 有 改 车 记忆 、 兴 划 以 及 和 
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思 义 , 促 智 药 (nootropics) 能 促进 患者 智力 改善 .| 


车 扩张 剂 、 忆 < 








第 二 十 四 篇 精神 障碍 


为 的 作用 ,同时 也 能 增强 中 老年 单纯 性 记忆 减退 的 记忆 功 
能 。 临 床上 常用 0.15 一 0. 2mg,2 次 /日 ,口服 。 不 影响 外 
周 乙 酰 胆 碱 功能 , 故 不 良 反 应 较 少 。 

3. 美金 刚 (memantine) ”作用 于 大 脑 中 的 谷 氮 酸 - 谷 氨 
酰 胶 系统 ,为 具有 中 等 亲和力 的 非 竞 争 性 的 N- 甲 基 -D- 天 
门 冬 氨 酸 (NMDA) 的 持 抗 剂 。 是 FDA 批准 许可 的 第 一 个 
治疗 中 ,重度 阿尔 茨 海 默 病 的 药物 。 口 服 时 ,第 1 周 每 日 
10mg, 以 后 每 周 可 增加 10mg。 维 持 量 为 每 次 10mg,2 次 / 
日 ,需要 时 还 可 增加 剂量 。 最 常见 的 不 良 反 应 为 激越 、 失 
眼 、 幻 觉 头痛、 眩晕 、 精 神 错乱、 疲劳 。 

另外 ,国内 外 还 试用 银 奋 叶 提取 物 ( 黄 酮 . 蓝 类 .有 机 
酸 )、MAOIB 抑制 药 司 来 吉 兰 (selegiline) 治 疗 痴呆 症 , 认 为 
有 一 定 疗效 。 有 研究 认为 停经 后 妇女 用 上 肉 激 素 兰 代 治疗 
后 ,能 降低 阿尔 茨 海 默 病 的 发 生 , 且 与 肉 激 素 剂 量 有 依存 关 
系 。 这 可 能 是 因为 峻 激素 与 一 些 痴呆 有 关 的 神经 肽 ,神经 
递 质 之 间 存 在 相互 作用 ,并 能 增加 脑 血 流 有 关 。 


第 三 节 电 抽 搞 治 疗 
































































































































李 华 芳 


电 抽 搞 治 疗 (electric convulsive therapy, ECT) 也 称 电 痉 

挛 治 疗 ,是 用 短暂 的 电流 刺激 大 脑 ,引起 患 失 , 皮 质 

广泛 性 脑 电 发 放 和 全 身 性 抽 摘 ,以 达到 控制 精神 症状 的 一 种 

| 治疗 方法 。 国 内 外 目前 已 对 传统 的 电 抽 搞 治 疗 进 行 改良 , 称 

为 "改良 电 抽 搞 治 疗 ”"(MECT) , 即 在 电 抽 接 治疗 前 加 用 静脉 

麻醉 药 和 肌肉 松弛 剂 ,使 患者 抽 搞 明显 减轻 并 减少 妨 惯 感 。 
电 抽 搞 治 疗 及 改良 电 抽 搞 治 疗 的 疗效 已 得 到 充分 的 肯定 。 








【适应 证 了 

电 抽 的 治疗 主要 适用 于 抑郁 症 ,但 也 可 用 于 躁 狂 症 和 
精神 分 裂 症 ,具体 适应 证 包括 : 

1 严重 抑郁 ,有 强烈 自 伤 、 自 杀 行 为 或 明显 自 贵 自 
罪 者 。 

2. 极度 兴奋 躁动 及 攻击 行为 者 。 

3. 拒食 . 违 握 和 紧张 木 从 者 。 

4. 精神 药物 治疗 无 效 或 对 药物 治疗 不 能 耐 受 者 。 





〖 禁 忌 证 了 
电 抽 挤 治疗 无 绝对 的 禁忌 证 ,但 仍 有 些 疾病 可 增加 治 
疗 危 险 性 ( 即 相 对 禁忌 证 ) ,包括 : 
1 大脑 占 位 性 病变 及 其 他 增加 颅 内 压 的 病变 。 
2. 近期 有 颅 内 出 血 。 
3. 心脏 功能 不 稳定 的 心脏 病 。 












4 出 血 或 不 稳定 的 动脉 瘤 畸 形 。 

5. 视网膜 脱离 。 

6 嗜 馈 细胞 瘤 

7 导 敏 麻 可 危险 的 疾病 (严重 呼吸 系统 和 肝 肾 疾病 )。 


和 


8. 尚 有 发 作 的 癫 首 。 

电 抽 搞 治疗 的 死亡 率 非常 低 。 它 的 严重 不 良 反应 有 心 
肌 梗 死 疗 痛 持 续 状 态 .吸入 性 肺炎 、 肺 栓塞 等 ,这 些 不 良 反 
应 发 生 率 相当 低 。 轻 度 的 不 良 反 应 常见 ,表现 为 意识 模糊 、 
恶心 .呕吐 头痛、 肌肉 疼痛 和 记忆 损害 等 。 
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第 四 节 心理 治疗 
季 建 林 吴 诊 


心理 治疗 (psychotherapy) 是 指 临床 医师 通 ; 语 或 非 
言语 交谈 建立 起 与 患者 的 良好 医 患 关系 ,应 用 有 关心 理学 
和 医学 的 知识 指导 和 帮助 患者 克服 和 纠正 不 良 的 生活 方 
式 行为 习惯 ,情绪 障碍 、 认 知 偏见 ,以 及 适应 问题 。 心 理 治 
疗 重视 患者 证 状 的 内 容 及 其 对 患者 生活 的 影响 , 即 幻 听 声 
音 在 讲 什么 ,患者 为 何 泪 丧 ,他 焦虑 时 害怕 什么 等 。 

必 理 咨询 在 国内 常 被 看 成 是 心理 治疗 的 同义词 ,其 实 
不 然 ,心理 咨询 是 指 一 般 的 心理 支持 .教育 和 指导 ,方法 和 
技术 相对 比较 简单 。 心 理 咨询 的 工作 对 象 主要 是 正常 
心理 治疗 则 主要 针对 患 有 心理 障碍 的 人 进行 工作 ;心理 咨 

i 着 重 处 理 的 是 正常 人 所 遇 到 的 各 种 问题 ,如 人 际 关系 、 

学 业 问题 等 ,心理 治疗 的 适应 范围 则 主要 为 某 些 心理 
身 疾病 等 ;心理 咨询 一 般 用 时 较 短 ,而 心 

理 治疗 费时 较 长 ,治疗 由 几 次 至 几 十 次 ,甚至 更 长 时 间 ; 心 
理 咨询 工作 的 目标 是 针对 某 些 具体 问题 ,而 心理 治疗 工作 
不 仅 针对 具体 工作 ,而 且 注 重 人 格 的 成 长 。 

根据 治疗 目的 可 将 心理 治疗 分 为 :减轻 痛苦 和 维持 功 
能 、 重 新 适应 ,恢复 功能 三 大 类 。 

(一 ) 治疗 目的 为 减轻 痛苦 和 维持 功能 “这 类 治疗 常 





二 





































称 为 支持 性 心理 治疗 ,用 于 帮助 近期 遭遇 疾病 或 人 际 困 挑 





的 人 ,支持 患 有 不 能 治愈 的 内 科 或 精神 科 疾 病 的 患者 .或 者 
是 帮助 有 应 激 性 问题 但 不 能 完全 自己 解决 的 人 (如 照顾 残 
疾 儿童 )。 基 本 治疗 技术 包括 :倾听 .解释 和 指导 ,减轻 痛 
苦 、 提 高 自信 心 .以 及 鼓励 自我 帮助 。 

(二 ) 治疗 目的 为 重新 适应 > 的 目的 是 帮助 
患者 解决 心理 社会 应 激 性 问题 ,使 得 他 们 能 更 好 地 适应 
生活 。 一 般 的 日 常生 活 问题 大 多 患者 能 够 处 理 和 适应 ， 
但 如 果 生 活 事 件 过 于 突然 或 严重 (如 天 灾 人 祸 、 意 外 死亡 
等 ), 患 者 一 时 难以 应 对 与 处 理 , 则 产生 所 谓 的 危机 
Ccrisis)。 如 果 是 一 般 用 于 改善 适应 的 方法 则 称 为 “次 
询 ”, 而 用 于 有 严重 情绪 挫折 或 有 自杀 企图 患者 的 处 理 方 
法 则 称 为 “危机 干预 ”。 

1 咨询 咨询 可 有 多 种 形式 ,基本 的 技术 已 在 上 述 支 
疗 中 提 到 ,可 用 于 各 种 心理 问题 的 处 理 。 咨 询 主要 
是 支持 和 帮助 患者 适应 新 环境 ,如 悲 悼 ,迁居 到 陌生 环境 ， 
或 者 被 诊断 串 了 不 治之 症 。 也 可 以 帮助 一 个 人 改变 、 戒 掉 
不 良 生活 习 惯 ,学 会 健康 的 习性 ,如 戒除 酒 依赖 或 药物 
依赖 。 

2. 解决 问题 ”主要 包括 5 个 步骤 :了 解 和 澄清 问题 
的 性 质 , 并 列 出 所 有 间 题 ;@ 让 患 省 挑选 出 其 中 的 一 个 问 
题 ;G 帮 助 患者 考虑 各 种 可 能 的 方法 来 解决 这 一 问题 , 列 出 
各 种 可 能 的 方案 ,最 好 是 写 下 来 .然后 患者 挑选 最 可 能 实施 
和 和 成功 的 方案 ;@ 品 者 付 诸 行动 来 执行 ;@ 评 价 行为 的 结 
果 : 如 果 患 者 把 问题 解决 了 ,请 其 选择 下 一 个 要 解决 的 问 
题 ; 如 果 问 题 没有 和 解决, 则 帮助 其 回顾 复习 各 个 环节 和 提高 
在 下 次 解决 问题 过 程 中 的 成 功 概率 。 

3. 危机 干预 (crisis intervention) 

(1) 危机 的 标准 :每 个 人 在 其 一 生 中 经 常会 过 到 应 激 
或 挫折 ,一 旦 这 种 应 激 或 挫折 不 能 自己 解决 或 处 理 时 , 则 会 
发 生 心理 失衡 ,而 这 种 失衡 状态 便 称 为 危机 (crisis)。 所 请 
危机 就 是 指 个 体面 临 突然 或 重大 生活 逆 过 (如 亲人 死亡 、 婚 
姻 破 裂 或 天 灾 人 祸 等 ) 时 , 既 不 能 回避 ,又 无 法 用 通常 解决 
问题 的 方法 来 解决 时 所 出 现 的 心理 失衡 状态 ; 换 句 话说 ， 
“ 它 是 指 个 体 运用 通常 应 对 应 激 的 方式 或 机 制 仍 不 能 处 理 

目前 所 过 外 界 或 内 部 应 激 时 所 出 现 的 一 种 反应 ”。 一 般 来 
说 ,确定 危机 需 符合 下 列 三 项 标准 :@ 存 在 具有 重大 心理 影 
响 的 事件 (如 近年 来 日 渐 增 多 的 重点 灾难 性 事件 报道 )， 
四 引起 急性 情绪 扰乱 或 认 知 , 躯 体 和 行为 等 方面 的 改变 ,但 
又 均 不 符合 任何 精神 病 的 诊断 ;@ 当 事 人 或 患者 用 平常 解 
决 问题 的 手段 暂时 不 能 应 对 或 应 对 无 效 。 
(2) 危机 干预 的 定义 :是 指 短程 帮助 的 过 程 , 是 对 处 于 
共 折 的 人 予以 关怀 和 帮助 的 一 种 方式 。 国 外 有 
时 亦 称 为 情绪 急救 (emotional first-aid)。 一 般 来 说 ,危机 
包含 危险 和 机 遇 两 层 含义 ,如 果 它 严重 威胁 一 个 人 的 生活 
或 其 家 庭 , 往 往 会 产生 自杀 或 精神 崩溃 的 可 能 ,这 种 危机 就 
乱 险 的 ;如果 -个 人 在 危机 阶段 及 时 得 到 效 的 治 
疗 性 十 预 或 帮助 , 则 往往 不 仪 会 防止 危机 的 进一步 发 展 , 而 













































第 九 章 ”精神 障碍 的 治疗 





且 还 可 以 帮助 其 学 会 新 的 应 对 技巧 .使 心理 平衡 恢复 到 其 
至 超过 危机 前 的 功能 水 平 。 

(3) 危机 干预 的 目标 :最 低 治 疗 目 标 是 在 心理 上 帮助 
患者 解决 危机 ,使 其 功能 水 平 至 少 恢复 到 危机 前 水 平 . 最 高 
目标 是 提高 患者 的 心理 平衡 能 力 , 使 其 高 于 危机 前 的 平衡 

(4) 危机 干预 的 技术 :危机 干预 过 程 中 所 使 用 的 有 关 
心理 治疗 技术 ,可 根据 患者 的 不 同情 况 和 治疗 医师 的 控 长 ， 
采取 相应 的 治疗 技术 。 一 般 来 说 ,危机 干预 主要 应 用 下 述 
三 大 类 技术 : 

1) 沟通 和 建立 良好 关系 的 技术 :建立 和 保持 医 患 双方 
的 良好 沟通 和 相互 信任 .有 利于 当事者 恢复 自信 和 和 减少 对 
生活 的 绝望 ,保持 心理 稳定 和 有 条 不 闪 的 生活 ,以 及 改善 人 

2) 支持 技术 :主要 是 给 予 精神 支持 .而 不 是 支持 当 事 
者 的 错误 观点 或 行为 。 这 类 技术 的 应 用 旨 在 尽 可 能 地 解决 
目前 的 危机 ,使 当事者 的 情绪 得 以 稳定 ,可 以 应 用 暗示 、 保 
证 . 疏 泄 .环境 改变 、 镇 静 药 物 等 方法 ,如 果 有 必要 .可 考虑 
短期 的 住院 治疗 。 

3) 干预 技术 : 亦 称 解决 问题 的 技术 ,因为 危机 干预 的 
主要 目标 之 一 是 让 当事者 学 会 应 对 困难 和 挫折 的 一 般 性 方 
法 ,这 不 但 有 助 于 度 过 当前 的 危机 ,而 且 也 有 利于 以 后 的 

(5) 危机 干预 的 步骤 

1) 第 一 阶段 (问题 或 危机 的 评估 ) :工作 人 员 或 治疗 医 
师 在 干预 的 初期 ,必须 全 面 了 解 和 评价 当事者 有 关 北 过 的 
诱因 或 事件 ,以 及 寻求 心理 帮助 的 动机 ,同时 建 立 起 良好 的 
医 患 关系 ,取得 对 方 的 信任 。 在 这 一 阶段 ， 一 般 需 要 明确 月 
前 存在 的 主要 问题 是 什么 ? 有 何 诱因 ? 什么 问题 必须 首先 
解决 ? 然后 再 处 理 的 问题 是 什么 ? 是 否 需 要 家 属 和 同事 参 
与 ? 有 无 严重 的 躯体 疾病 或 损伤 ? 什么 方式 可 义 起 到 干预 
的 效果 ? 另外 ,必须 评价 自杀 或 自 伤 的 危险 性 ,如 有 产 重 的 
自杀 或 他 杀 倾 向 时 ,可 考虑 精神 科 门 诊 ,必要 时 住院 治疗 。 

2) 第 二 阶段 (制订 治疗 性 干预 计划 ) :危机 的 解除 必须 
有 良好 的 计划 ,这 样 可 以 避免 走 弯路 或 减少 不 必要 意外 的 
发 生 。 要 针对 即刻 的 具体 问题 .适合 当事者 的 功能 水 平和 
心理 需要 来 制订 干预 计划 ,同时 还 要 考虑 到 有 关 文化 背景 、 
社会 生活 习俗 ,以 及 家 庭 环境 等 因素 。 简 单 地 讲 ,危机 干预 
的 计划 是 限时 、 具 体 . 实 用 和 灵活 可 变 的 ,并 且 有 利于 追踪 
随访 。 

在 这 一 阶段 中 .需要 理解 危机 对 当事者 生活 造成 的 伤 
害 , 以 及 对 所 处 环境 产生 的 影响 ;肯定 当事者 的 个 性 品质 和 
优点 (长 处 ) ;确定 其 所 采纳 的 有 效 防御 应 对 策略 ;同时 调动 
可 能 的 家 庭 成 员 和 社会 支持 系统 来 共同 帮助 当事者 . 明 俏 
干预 的 目标 。 

3) 第 三 阶段 (治疗 性 于 预 ): 这 是 处 理 危 机 的 最 主要 阶 
段 ,首先 需要 让 有 自杀 危险 的 当事者 避免 自杀 的 实施 . 即 认 
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第 二 十 四 篇 精神 障碍 


识 到 自杀 不 过 是 一 种 解决 问题 的 方式 而 已 ,并非 将 结束 生 1) 放松 训练 ,通过 降低 肌肉 紧张 和 自主 神经 兴奋 米 大 
命 作为 目的 。 因 为 绝 大 多 数 的 危机 者 是 面临 重大 的 生活 挫 。 轻 焦虑 。 这 些 技术 在 某 些 情况 下 使 用 会 lp 
折 , 同 时 缺乏 应 对 、 处 理 和 解决 问题 的 能 力 ,人 迫不得已 才 选 ” 效 ;如 放松 训练 对 应 激 反 应 体验 作用 较 好 ,与 其 他 接 术 结合 
择 自杀 作为 回避 和 “解决 "问题 的 唯一 方法 。 一 旦 能 解决 间 ”起 来 应 用 不 失 为 一 个 好 的 辅助 方法 (放松 十 多 比 治 闻 焦 虚 ， 
或 者 还 有 其 他 方法 可 供 选择 ,相当 一 部 分 的 当事者 会 放 ”放松 十 暴露 十 反应 预防 治疗 强迫)。 到 
We 2) 暴露 技术 :主要 用 于 治疗 恺 惧 症 。 如 采用 进入 害怕 
4) 第 四 阶段 (危机 的 解决 和 随访 ) :一 般 经 过 4~6 周 ”的 场合 作为 实体 暴 霸 ( 即 身 临 其 境 ), 但 如 果 3 
的 危机 干预 , 绝 大 多 数 的 危机 当事者 会 度 过 危机 ,情绪 症状 。 ”能 的 话 , 亦 可 采取 让 患者 想象 的 方法 (想象 和 
得 以 缓和 ,此 时 应 及 时 中 断 干预 性 治疗 ,以 减少 依赖 性 。 在 ”人 敏 ) 。 如 果 采 用 的 暴露 是 缓慢 、 逐 步 递增 的 方法 , 则 称 为 脱 
结束 阶段 ,应 该 注意 强化 新 习 得 的 应 对 技巧 ,鼓励 当事者 在 。” 敏 ,如 果 是 快速 暴露 的 话 , 则 称 为 满 灌 。 

















































































今后 面临 或 遭遇 类 似 应 激 或 挫折 时 ,学 会 举一反三 地 应 用 3) 自控 技 :主要 用 来 增强 患者 对 过 度 进食 玻 过 由 中 

解决 问题 的 方式 和 原理 来 自己 处 理 危机 ,自己 调整 心理 失 ” 烟 等 过 分 行为 的 控制 能 力 。 治 疗 分 两 个 部 分 : 自我 监察 和 

衡 状 态 ,提高 自我 的 心理 适应 和 承受 能 力 。 自我 强化 。 _ 
归纳 起 来 说 ,危机 干预 工作 人 员 实 际 上 是 起 一 根据 杖 4) 社交 技巧 和 自 信心 的 训练 :此 类 方法 是 用 于 过 度 宕 

的 作用 , 即 帮助 和 支持 那些 心理 失衡 的 遭遇 者 ,一 旦 他 们 能 。” ” 状 或 社交 回避 的 人 ,目的 是 鼓励 患者 直接 地 用 社会 所 认可 

学 会 自我 解决 和 处 理 问 题 的 技能 ,就 应 该 让 他 们 “ 扔 掉 扣 。 ”的 方式 来 表达 思想 和 感情 。 

杖 ”, 自 己 独 立 生活 和 面 对 生 活 。 5) 厌恶 疗法 :这 种 方法 是 将 不 正常 行为 与 负 性 强化 











(三 ) 治疗 目的 为 恢复 功能 该 类 心理 治疗 是 帮助 患 。 (如 轻 度 电击 ) 结 合 起 来 。 此 法 很 少 用 ,因为 在 治疗 中 反复 
精神 障 但 或 有 心理 问题 的 患者 恢复 到 病 前 功能 水 平 ,主要 给 予 痛苦 的 刺激 ,存在 医德 问题 。 厌 恶 疗法 的 效果 维持 较 
治疗 焦虑 障碍 ,强迫 障碍 \ 疑 病症 、 进 食 障碍 \ 性 心理 障 。 短暂, 在 疗效 的 巩固 上 并 不 比 其 他 治疗 技术 好 。 不 过 ,国外 
胆 以 及 轻 度 抑 邦 障碍 等 。 它 们 还 可 以 作为 治疗 其 他 障碍 和 ”近年 来 提倡 采取 响 党 或 味觉 厌恶 来 治疗 性 变态 (如 疯 阴 闻 、 
心身 疾病 的 辅助 方法 。 主 要 有 三 类 技术 :行为 治疗 . 认 知 治 。” 震 阴 癖 等 ) 疗 效 较 好 
疗 和 精神 动力 学 治疗 。 2. 认 知 治疗 (cognitive therapy) 是 20 世纪 70 年 代 
Daa Pl 1. 行为 治疗 (behavior therapy) 所 发 展 起 来 的 一 种 心理 治疗 技术 。 它 是 根据 认 知 过 程 影响 
Wp 4 (1) 行为 治疗 的 定义 和 目标 ,是 最 早 应 用 实验 和 操作 


























人 有 情感 和 行为 的 理论 假设 ,通过 认 知 和 行为 技术 来 改变 患者 
eT 条 件 反射 原理 来 认识 和 治疗 临床 问题 的 一 类 心理 治疗 方 。 不 良 认 知 的 一 类 心理 治疗 方法 的 总 称 。 认 知 疗法 的 理论 认 


法 , 它 强调 问题 ,针对 目标 和 面向 将 来 。 首 先 对 患者 的 病理 
心理 及 有 关 功 能 障碍 进行 行为 方面 的 确认 、 检 查 和 监察 ,以 
及 对 有 关 环 境 影响 因素 进行 分 析 , 然 后 确定 操作 化 目标 和 
制订 干预 的 措施 ,目的 是 改善 患者 适应 功能 的 数量 .质量 和 
整体 水 平 。 行 为 治疗 中 的 目标 确立 有 各 种 形式 ,也 就 是 说 ， 
在 有 关 个 人 体验 的 各 个 方面 均 可 作为 治疗 的 目标 ,如 情感 、 

工具 性 技巧 ,社交 关系 . 认 知 ,想象 ,以 及 其 他 有 关 的 心理 生 
理 指标 等 。 


患者 须 学 会 矫正 其 自己 的 行为 ,而 治疗 医师 的 工作 是 


为 ,心理 问题 的 产生 常 与 个 体 的 认 知 偏见 有 关 , 纠 正 不 良 认 
知 或 学 会 换个 角度 看 问题 可 改变 患者 的 一 些 异 常 行为 。 目 
前 国际 上 常用 的 认 知 疗法 有 4 种 , 即 Beck 认 知 治疗 、Ellis 
合理 情绪 治疗 ,Ryle 认 知 分 析 治疗 ,以 及 认 知 行为 治疗 ,其 
中 尤 以 认 知 行为 治疗 应 用 最 为 广泛 。 

技术 应 用 主要 分 4 个 方面 ,以 治疗 焦虑 症 为 例 ,首先 通 
过 与 患者 交谈 和 让 其 每 天 记录 下 症状 出 现 前 和 发 生 时 的 想 
法 来 确定 其 不 恰当 的 思维 方式 。 第 二 步 是 通过 提问 来 使 得 
患者 检查 其 不 恰当 思维 的 逻辑 基础 ,如 患者 讲 在 焦虑 发 作 
带 助 患者 确定 哪些 需要 做 、 哪 些 自助 技术 需要 学 习 , 以 便 在 。 ”时 他 担心 即将 有 心脏 病 发 作 , 可 以 问 他 为 什么 既往 的 焦虑 
每 次 治疗 会 谈 间 吹 期 布置 一 些 家 庭 作业 ,让 患者 坚持 每 天 发 作 没有 一 次 导致 心脏 病 发 作 。 第 三 步 ,让 患者 考虑 换 一 
练习 以 巩固 新 习 得 的 行为 。 种 思考 问题 的 方式 ,如 新 的 解释 是 ;因为 担心 心脏 病 发 作 从 

(2) 行为 治疗 应 遵循 下 列 几 项 原则 :D 循 序 渐进 :逐步 。 ”而 使 得 焦虑 加 重 , 心 怪 是 冲 9 后 果 ,并 不 是 心脏 病 的 
给 予 一 系 列 的 练习 作业 使 得 患者 在 处 理 比较 简单 的 问题 中 体征。 第 四 步 ,鼓励 患者 真实 性 检验 ,验证 这 些 坎 代 的 新 解 
多 得 信心 ,最 后 处 理 较 严 重 问题 ;@ 行 为 分 析 : 了解 监察 症 。” 释 结果 如 何 ， 他 会 发 现 当 他 不 再 想到 心脏 病 时 心 怪 症 状 反 
状 和 行为 表现 是 行为 治疗 的 一 个 重要 部 分 .可 以 使 用 记 日 。 而 变 得 轻 多 了 
记 或 用 评定 量 表 的 方式 来 记录 何 时 出 现 症 状 和 行为 类 珊 
(A) .有 和 何 诱因 和 可 能 的 促 发 因素 (B) ,会 出 现 何 种 后 洒 及 人 存在 与 他 人 关系 长 期 相处 困难 的 患者 ,这 些 问题 往往 与 其 
串 能 的 强化 内 素 (C) ;纪实 践 或 练习 ;将 行为 作业 看 成 实验 ”潜意识 的 内 心 冲突 有 关 , 并 同时 伴 有 情绪 障碍 .进食 障 但 或 
米 实 践 完成 性 问题 















3. 短程 精神 动力 学 心理 治疗 ”一般 用 于 比较 自 捍 和 











用 行为 治疗 技术 包括 : 会 谈 行为 在 这 类 心理 治疗 中 特别 重要 。， 如 果 审 者 对 治 





疗 医师 的 感情 和 行为 在 提 
系 的 人 (常常 是 


些 方面 与 他 过 去 对 基 些 有 紧密 关 
才情 和 行为 相似 :以 这 科 
方式 来 与 治疗 医师 保 人 关系 的 称 之 为 移 情 (transfer- 
ence)。 如 果 患 者 认为 治疗 医师 是 好 的 和 有 帮助 的 . 则 称 正 
移 情 (positive transference) ; 但 如 果 认 为 治疗 医师 是 坏 的 
和 没有 崩 盎 的 . 则 称 负 移 情 Cnegative transference)。 另外 。 
如 果 治 疗 医 师 对 患者 的 感情 也 产生 类 似 的 变化 的 话 . 则 称 
et transference) 。 如 果 治 疗 医 师 应 用 移 情 关系 
来 解释 患者 的 结果 行为 并 能 够 发 所 出 患者 的 其 他 行为 . 则 
ede 医师 在 作 移 情 分 析 或 佬 
terpretation) 。 当 然 .尽管 移 情 有 一 些 治疗 作用 .但 它 使 用 
不 当 有 时 会 使 条 和 人 的 医 叫 关系 难以 解除 .使 得 在 结束 治 
疗 时 患者 仍 处 于 依赖 状态 。 因 此 ,为 了 达到 满意 的 中 断 治 
疗 ,在 短程 动力 学 治疗 的 早期 阶段 就 和 患者 讨论 结束 治疗 
时 的 一 些 问 题 是 非常 必要 的 。 

四 ) 治疗 目的 为 重新 塑造 ”基本 的 技术 与 用 于 功能 
恢复 的 短程 动力 学 心 忆 相仿 ,但 妇 存 在 的 障碍 
i 程 治 疗 要 更 深入 地 了 解 患 者 行为 的 瘤 疾 ， 
:到 这 样 的 目的 , 则 需要 应 用 比 短程 动力 更 专 
业 化 的 一 些 特殊 技术 米 了 解 和 检查 患者 潜意识 的 资料 。 
五 ) 治疗 一 个 以 上 患者 的 疗法 “ 即 一 名 治疗 医师 对 
数 名 患者 ,有 两 种 形式 :@O 一 组 患 ee 但 
吊 相 同 疾病 或 障碍 , 老 要 相同 的 治疗 , 称 为 小 组 或 集体 治 
疗 ;@ 员 者 之 间 是 亲 Sp gh hn (夫妇 治疗 ) 或 家 届 
(家 庭 治疗 ) 。 
1. 集体 治疗 
(1) 小 组 治疗 :由 6 一 10 名 诊断 或 问题 相同 的 患者 组 
成 小 组 ,集中 由 医师 治疗 。 基 本 技 
中 所 提 到 的 ,但 须 考 虑 到 还 有 另外 4 种 治疗 性 影响 因素 
加 集体 支持 : 即 相互 给 予 支持 ,帮助 同伴 克服 治疗 中 相互 交 

谈 的 困难 ;四 向 他 人 学 习 : 如 小 组 中 他 人 是 如 何 克 服 与 自己 
相同 的 问题 的 (模仿 学 习 ) ;@ 验 证 与 他 人 观念 相悖 的 想法 ; 
@ 练 习 和 学 习 社 交行 为 的 技巧 。 

(2) 大 群体 治疗 :在 某 些 精神 科 病 房 ,定期 组 织 20 人 
或 更 多 的 患者 面谈 。 其 目的 是 让 患者 讲 一 些 住 在 病房 中 的 















有 (transference in- 
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第 九 章 ”精神 障碍 的 治 
问题 ,从 而 预防 问题 的 发 展 . 这 种 方式 可 以 使 部 分 患者 的 精 
神 症 状 改善 。 大 群体 治疗 的 对 象 也 可 以 是 长 期 住 在 社区 环 
境 中 的 慢性 患者 :他 们 生活 、 工 作 在 一 起 .参加 小 组 或 大 组 
活动 .讨论 各 自 的 问题 并 相互 帮助 .来 共同 认识 和 解决 问 
题 ,以 及 交流 各 自 疾病 康复 的 经 验 

(3) 自助 集体 :是 由 患 相同 问题 的 患者 组 成 一 自发 或 
自愿 组 织 , 如 肥胖 症 、 酒 精 依 赖 、 产 后 抑郁 或 先天 残疾 儿童 
有 这 类 自助 集体 或 组 织 可 以 有 专业 医务 人 员 的 参 

与 .也 可 以 由 一 名 已 经 克服 此 类 问题 的 患者 来 组 织 . 如 国外 
沿革 坟 产 同 友 KAIAX 国内 的 精 祁 床 和 协会 便 是 很 好 的 例 
子 , 对 于 患者 .家 属 和 社会 的 稳定 都 有 益处 。 

2. 婚姻 和 家 庭 心理 治疗 

(1) 婚姻 治疗 ( 亦 称 夫妇 治疗 ) :是 用 来 帮助 有 婚姻 关 
系 问 题 的 夫妇 ,在 医学 实际 中 .这 类 治疗 是 用 于 因 夫 妇 之 中 
一 人 患 有 精神 障碍 (如 抑郁 障碍 ) 所 致 的 问题 。 治 疗 侧重 于 
夫妇 相互 作用 的 方式 上 。 有 目的 是 帮助 夫妇 双方 认识 到 对 方 
的 长 处 ,容忍 分 歧 ， 在 决策 和 对 主 主要 问题 看 法 上 达成 一 致 

(2) 家 庭 治 疗 :一 般 是 用 于 家 庭 成 员 ( 如 小 孩 或 青 少 
年 ) 有 情绪 或 品行 障碍 时 ,除了 年 轻 患 者 之 外 .父母 和 其 他 
家 庭 成 员 ( 如 祖父 母 、 兄 妹 等 ) 一 起 参与 .相互 讨论 。 因 为 有 
些 患 者 问题 的 产生 与 家 庭 环境 有 关 . 如 儿童 肥胖 症 可 能 与 
家 长 过 分 给 儿童 进食 有 关 ( 担 心 儿童 吃 不 饱 ) ,因此 治疗 目 
的 是 减轻 患者 的 问题 ,纠正 不 良 的 家 长 教养 方式 .而 非 缔 造 
理想 的 家 庭 生 活 氛 围 。 另 外 , 某 些 特殊 的 家 庭 治 疗 方式 (如 
家 庭 教育 干预 ) 近 年 来 国内 外 已 证 实 能 预防 精神 分 裂 症 患 
者 的 复发 。 
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附录 


血 液 


\ 血 量 ， 60 一 80ml/kg 体重 
比重 全 血 男性 1.054~1.062 
女性 1.048~1.059 
1.024~1. 029 


证 








血浆 
胶体 渗透 压 (2. 8 士 0. 4)kPa; (21 圭 3)mmHg 
血 晶体 渗透 压 (280~310)mOsm/kg 
[细胞 数 
男性 (4X103~5.5X103)/L 
女性 (3.5X10*~5.0X10*)/L 
TI 蛋白 ”男性 120~160g/L(12~16g/dl) 
女性 110~150g/L(11~15g/dl) 
血细胞 比 容 ”男性 0. 42~0. 49 
女性 0.37 一 0. 48 
红细胞 平均 直径 (MCD) (7. 33 士 0. 29) pm 
红细胞 平均 体积 (MCV) 80~100fI 
红细胞 平均 血红 蛋白 (MCH) 26~32pg 
红 引 包 平均 血红 蛋白 浓度 (MCHC) 310~350g/L 
委 
g 
网 























[a 





后 
NS 


包 体积 分 布 宽 度 (RDW) 一 0.15 
包 生 存 时 间 

\ 红 细胞 数 
色 对 计数 


110 一 130 天 
0.5%~1.5% 
(24X10°~84X10°)/L 
(4X10~10x 10° )/L 
} 类 计数 
1 细胞 50%~70% 
粒 细胞 0.5%~5% 
: 粒 细胞 。0~1% 
20% ~40% 
3%~8% 

: 粒 细胞 计数 绝对 什 
淋巴 细胞 计数 绝对 值 
单 核 细胞 计数 绝对 值 (5 12X10 一 0.87x10)/L. 
嗜 航 作 粒 细胞 计数 绝对 什 





和 千 呈 


ISSN 


和 
{er 
证 
洋 























ee 
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(2x10°~7x 10°)/L 
(0 8X10 ~4x 10 )/L 
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(0.05 x 10° ~ 0.57 


临床 常用 检验 正常 参考 值 


10°)/L 

嗜 碱 性 粒 细胞 计数 绝对 值 
血小板 计数 〈100X10? 一 300X10?)V7L 
小 板 比 容 (PCT) 0.1%~0.3% 
平均 血小板 体积 (MPV) (10. 46 士 2. 80) 红 
血小板 体积 分 布 宽度 (PDW) 0. 15 一 0. 17 
阳性 率 10%~40% 

积分 值 “40~80 


(0X10? 一 0. 1X10°)/L 




















红细胞 沉降 率 (ESR) 男性 二 15mm/h 

( 魏 氏 长 管 法 ) 女性 二 20mm/h 

血小板 聚集 试验 

ADP 1.0pmol/L MAR 62.7%++16.1% 
肾上腺 素 0.4mg/L MAR 67.8% 士 17. 8% 
胶原 3mg/L MAR 71.7% 土 19.3% 
瑞 斯 托 霉 素 1.5g/L MAR 87.5% 士 11.4% 


注 :MAR 为 最 大 聚集 率 
血浆 B- 血 栓 蛋 白 15 一 70ng/L 
血浆 血栓 素 B,C(TXBs) (136 填 81. 60)ng/L 
血小板 表面 a 颗粒 膜 蛋白 -140(GMP-140) 

20. 8ng/ml 

红细胞 渗透 性 脆性 试验 

0.42% 一 0.46% 氮 化 钠 液 内 开始 溶解 

0. 32 久 一 0. 34% 氨 化 钠 液 内 全 部 溶解 
变性 珠 蛋 白 小 体 (Heinz bodies) 生 成 试验 
血浆 游离 血红 蛋白 ”<40mg/L 
血清 结合 珠 蛋白 (HP) 0. 5~1. 5g/L 
血红 蛋白 电泳 

血红 蛋白 A(HbA) 


Ee 


=30% 


>95% 


血红 蛋白 A2(HbAs) 1.5%~3.5% 
胎儿 血红 蛋白 (HbF) 一 2% 

高 铁血 红 焉 和 白 ”0. 3~1. 3g/L 

高 铁血 红 借 白 还 原 试验 ”二 75% 


抗 人 球 伐 白 试 验 (Coombs 试验 ) ”直接 和 间接 试验 均 


阴性 





酸 洲 血 试验 (Ham 试验 ) 阴性 





外 周 血 CD55 阴性 .CD59 阴性 红细胞 “一 5 
ep oes bt <5% 
: 阴性 


3 





出 血 时 间 (BT) a 1 一 3 分钟 
2 一 6 分 钟 


后 2 小 时 和 上 小 时 出 血 时 间 


(CIvy 法 ) 
司 匹 林 耐 量 试验 “服药 后 


和 延长 2 分 钟 之 内 
寺 间 (CT) 
玻 管 法 

















5 一 10 分 钟 

: 10 一 19 分 钟 

征管 法 ”15 一 30 分 钟 

凝血 酶 原 时 间 (PT) 11 一 13 秒 (90% 一 110%) 













昨 蛇 蛇毒 时 间 (RVVT) 13 一 14 秒 , 比 正常 对 照 延长 
3 秒 以 上 有 











凝血 酶 原 消耗 时 间 (PCT) 之 25 秒 
血块 退缩 时 间 “30 一 60 分 钟 开始 ,24 小 时 完全 退缩 
血块 收缩 率 48% 一 64% 











活化 部 分 凝血 活 酶 时 间 (APTT) 一 45 秒 , 比 正常 
对 照 延长 10 秒 以 上 有 意义 

复 钙 时 间 (RT) 1.5 一 3 分 钟 

凝血 活 酶 生成 试验 (TGT) 在 4~6 分 钟 内 基质 血浆 凝 


固 时 间 为 9 一 11 秒 。 受 检 标 本 与 基质 血浆 混合 后 的 最 短 时 
间 比 正常 值 >>5 秒 为 异常 。 各 凝血 因子 活性 之 60% 为 正常 
简易 凝血 活 酶 生成 试验 (STGT) 10 一 14 秒 
凝血 酶 时 间 CTT) ” ”16 一 18 秒 , 比 正常 对 照 延长 3 秒 
以 上 有 意义 
凝血 酶 时 间 延 长 纠正 试验 ( 甲 茶 腕 蓝 纠正 试验 ) 加 甲 
苯胺 蓝 后 TT 恢复 正常 或 缩短 5 秒 以 上 表示 受 检 血 浆 中 存 
在 肝素 或 类 叶 素 抗 凝 物质 







































凝血 因子 功能 活性 检查 
因子 卫 促 凝 活性 ”82%~114% 
因子 V 促 凝 活性 60% 一 175% 
因子 如 促 凝 活性 70 中 一 120 巡 
因子 弄 促 凝 活性 76 名 一 130 冯 
因子 代 促 凝 活 性 70%~~130% 
因子 下 人 84%~122% 
内 子 XX E 80%~120% 
妹子 驯 促 凝 活性 72 贤 一 112 汉 
1 管 性 血 友 病因 子 抗原 测定 (vWF : Ag) ELISA 法 
70%~ 
1 和 白 诛 2 一 4g/1- 
全 血 凝 块 溶解 试验 ”24 小 时 内 不 发 生 溶解 











血浆 纤维 蛋白 ( 原 ) 降 解 产物 (FDP) 
免疫 比 浊 法 
lL 浆 纤维 蛋白 肘 A 0.4 一 2pg/ 工 





<5. Opg/L 





附录 ”临床 常用 检验 正常 参考 值 


血浆 纤维 蛋白 肽 BR。 
纤维 蛋白 肽 BBis~:» 


0. 74 一 2. 24nmol/L 


1. 56 一 1. 20nmol/L 





验 阴性 
血浆 DD- 二 聚 体 (D-Dimer) 免疫 比 浊 法 二 0. 8mg lL 
血浆 纤 溶 酶 原 


发 色 底 物 法 94. 48% 土 8. 95% 
组 织 纤 溶 酶 原 激活 物 (t-PA) 
发 色 底 物 法 “1.2 一 2.6IU/ml 
ELISA 
纤 溶 酶 原 激活 剂 抑制 物 (PAD 
ELISA 
蛋白 C 活性 87%~113% 
放射 免疫 (3. 1 士 0.5)wg/ml 
蛋白 S 活性 88%~107% 
血浆 抗 凝血 酶 (AT) 
火箭 电泳 法 定量 〈290 士 60)mg/L 
凝血 酶 凝 胶 空 斑 法 ”活性 64% 一 116% 
血清 a- 巨 球 蛋 白 (az-MG) 2.5~4g/L 
抗 心 磷脂 抗体 ”阴性 


血液 流 变 学 


全 血 高 切 黏 度 男 5.63 一 6.87 
女 4.74 一 5. 86 
全 血 低 切 黏度 男 7.51~10.1 
女 5.84 一 8. 14 
血浆 比 黏 度 1.64 一 1.77 
聚集 指数 ( 低 切 /高 切 ) 男 1.28~1.58 
女 1.15~1.47 





1 一 12ng/ml 


5 一 45ng/ml 








由 


红细胞 电泳 ”15.02 一 17. 32 秒 
血小板 电泳 ”19. 38 一 22. 23 秒 


血液 化 


血清 葡萄 糖 (葡萄 糖 氧化 酶 法 ) 

3.9~6. lmmol/L (70~11l0mg/dl) 

血清 糖化 血红 蛋白 (HbAlc) 4% 一 6% (高 效 液 相 色 
谱 法 ) 
血清 果 狂 胶 
1 浆 乳 酸 ”二 2. 4mmol/1(5~~20mg ‘dl) 
全 血 丙 酮 酸 ”0. 03 一 0. 10mmol/L(0. 3 一 1.0mgy'dl) 
二 氧化 碳 结合 率 (CO:CP) 23 一 29mmol'L 

明 离 子 间隙 (CAG) 
1 清 钠 
血清 钾 “3.5 一 5.3mmol 1L(16~~22mg dl) 




















0~285pumol’L 


8~l6mmol L 


136~ 1145mmol L(310~330mg dD) 


血清 钙 ( 总 钙 ) 2.25 一 2.75mmolL(C9 一 llmg dl) 
血清 磷 





1.0~1.6mmol L(3.2~5.0mg dl) 
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血清 氯 化 物 “96 一 108mmol/L(570 一 620mg/dl) 
但 清 铁 

男性 ”11~30pmol/L(60~170pg/d) 

女性 9~27umol/L(50~150pg/dl) 


村 
清 总 铁 结 合 


男性 50 一 77pmol/L(280 一 430kg/dl) 
女性 ”54~77pmol/L(300~430pg/dl) 
清 铁 饱和 度 ”20%~55% 
清 铁 蛋白 ”30 一 400ng/ml 
























































血清 转 铁 和 蛋白 ”2. 12 一 3. 60g/L 
L 清 铜 ”11. 0~22. 0pmol/L(70~140pg/dl) 
清 锌 11.5~18. 4ymol/L(75~120pg/dl) 
清 镁 0. 8 一 1. 2mmolL(2 一 3mg/dlD) 
尿素 “2. 5 一 7. 1mmol/L( 尿 素 氮 7 一 18mg/dl) 
尿酸 ”男性 210 一 420pkmol/L(3. 5 一 7. 2mg/dl); 
女性 150 一 350kmol/L(2. 6 一 6. 0mg/dl) 
肌 栈 ”男性 62 一 115pmol/L(0.7 一 1.3mgy/dD， 
女性 53 一 97pmol/L(0. 6 一 1. 1mg/dl) 
血脂 


总 胆固醇 (Teho) 3. 1~5. 9mmol/L(117~220mg/dl) 
甘油 三 酯 (TG) 0.56~1.7mmol/L(50~150mg/ 





引 蛋 白 -胆固醇 (HDL-ch)〉 0.4 一 2.0mmol/ 





蜂 脂 蛋白 -胆固醇 (LDL-ch) 2.0 一 3. 1mmol， 
L(=120mg,/ dl) 
脂 蛋 白 (a)LLP(a)] 0~300mg/L 
载 脂 蛋 白 Al(apo Al) 1.0~1.3g/L 
载 脂 蛋 白 Bo(apo Biw) 0. 6~0. 9g/L 
载 脂 蛋 白 E(apo E) 29~53mg/L 
血清 蛋白 总 量 ”60 一 80g/L 
和 白 蛋 白 35 一 55g/ 工 
球 盘 白 ”20 一 30g/L 
血清 僵 白 电泳 ( 醋 纤 膜 法 ) 
白 蛋 白 ”62%~71% 
球 蛋 身 a 3%~4% 
Qa 6%~10% 
B 7%~11% 
7yY 9%~18% 
血清 前 白 熏 和 白 0 18 一 0. 45g/L 
皮 微 球 重 白 (应 -MG) 0.7~1. 8mg/L 
乍 少 铜 蓝 重 站 150 一 600mg 工 
血 滞 总 胆 红 素 (TB) 
1. omg dl; 

















1.7 ~ 17.1pmol/L (0.1- 


笑 济 结 侣 胆 红 素 (6CB) 06pmol/1(0~0.2mg/dl) 


血 洲 总 胆汁 酸 lommol L 


2%78 


血 揪 ”11~35pmol/L(40~490pg/L) 

血清 维生素 Bl 200 一 900pg/ml(148 一 664pmol/ 7 
维生素 Bi 吸收 (Schiling) 试 验 >7% 

i 清 叶 酸 ”6 一 21ng/ml(13. 6 一 47. 6nmol/L) 
清正 型 前 胶原 (PEEP) 二 18ng/ml 

血清 全 型 胶原 (PNP) 30 一 140ng/ml 

层 黏 连 蛋白 (LN) 二 150pg/ml 

肌 和 钙 蛋 白 (cTnT) < 去 0. lng/ml 

肌 红 蛋白 (Myo) < 到 70ng/ml 

纤维 结合 蛋白 (FN) 250 一 486pg/ ml 


血清 酶 学 


血清 丙 氨 酸 氨基 转移 酶 (ALT) 

赖 氏 法 二 40U/L(5~25U/L) 

酶 -速率 法 二 75U/L 

血清 天 冬 氨 酸 氨基 转移 酶 (AST) 

束 氏 法 <40U/L(8~20U/L) 

EC <75U/L 

血清 碱 性 磷酸 酶 (ALP) 15 一 115U/L 

血清 酸性 磷酸 酶 (ACP)〉 二 11U/L 

血清 乳酸 脱氧 酶 (LDH) 109~245U/L 

血清 乳酸 脱氧 酶 同 工 酶 

LDH， 24%~34% 

LDH， 35%~44% 

LDH 19%~27% 

LDH: 0~5% 

LDH:; 0~2% 

血清 7 谷 氨 酰 转 肽 酶 (GT) 5~54U/L 

血清 胆 碱 酯 酶 (ChE) 30 一 80U/ml 

血清 溶菌 酶 、5~30pg/ml 

( 尿 液 溶菌 酶 0pg/ ml) 

血清 淀粉 酶 (AMS) 148 一 333U/dl 

( 尿 液 淀粉 酶 100 一 1200UyVdl) 

血清 脂肪 酶 (LPS) 0 一 160UVL 

血清 胰 蛋 白 酶 ”< 二 400ng/ml 

血清 肌 酸 激酶 (CCK) 10~110U(30C) 

血清 肌 酸 激酶 同 工 酶 

CK-MB 去 4% 一 6 外。 男性 <4. 94ng/ml 
女性 二 2. 88ng/ml 

CK-MM >94%~96% 

CK-BB 0 或 微量 

血清 腺 背 脱 氨 酶 (ADA) 0 一 25Uyml 

胸水 腺 苷 脱 氨 瑚 ”一 45Uy/dl 


骨 入 


应 常人 消 艇 血细胞 分 类 计数 ( 笑 骨 ) 见 附 表 1 
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附 表 1 正常 人 骨髓 血细胞 分 类 计数 ( 髓 骨 ) 骨 通 各 成 形 物 比 积 
细胞 名 称 最 低 值 一 最 高 值 (%) a 拘 
粒 细胞 系统 血浆 层 约 39%~48.5% 
不 始 匀 细胞 有 核 细胞 层 ” 约 4.0 中 一 6.0 斩 
早 幼 粒 细 胞 红细胞 层 约 45%~54% 
中 性 粒 细 胞 骨髓 液 有 核 细 胞 计数 (10~~100) X10” /LL 
中 幼 2.2~12.2 巨 核 细胞 数 ” 单 位 面积 (1. 5cmX 3. 0cm) 巨 核 细 胞 计 
弄 幼 3.5~13.2 数 7 一 35 个 
杆 状 核 16. 4~32. 1 和 类 计 吕 = 原 肯 更 是 押 弄 用 一 5 幼 到 
分 叶 核 4.2~21.2 10%~27%, 晚 幼 型 44 中 一 60 兴 , 裸 核 8% ~30% 
噶 酸 性 粒 细胞 性 2% 
中 幼 0~1.4 
次 幼 0~1.8 江 深 
杆 状 核 0.2~3.9 免疫 学 检查 
分 叶 核 0~4.2 
哮 碱 性 粒 清 免疫 球 蛋白 定量 
中 幼 0~0.2 
晚 幼 ee IgG 7.60~16. 60g/L 
杆 状 核 0 一 0.4 lgA 0.71~3.35g/L 
分 叶 核 0 一 0.2 IgM 0.60~2.12g/L 
红细胞 系统 JIgD 1~4mg/L 
原 红细胞 0~1.9 IgE 0.1~0.9mg/L 
时 幼 红细胞 0.2~2.6 $ 球 蛋白 二 80pg/ml 
中 幼 红细胞 2. 6 一 10.7 清 总 补体 溶血 活性 (CHs,) 50~100CHssU ml 
晚 幼 红细胞 5.2~17.5 (1. 14 士 0. 27)g/L 
淋巴 细胞 系统 C4 (0.55+0.1Dg/L 
原 淋巴 细胞 0~0.4 Ci (0.20+0.04)g/L 
细 淋 巴 细胞 De B 因子 0.10~0. 40g/L 
淋巴 细胞 10.7~43, 1 循环 免疫 复合 物 (CIC) 
单 核 细胞 系统 ~ 油污 ad So 
原单 核 细胞 0 BEG Ue tb 2.3%~6. 3% 
幼 单 核 细胞 Ded. 6 ELISA 法 <28.4ug/ml 
单 核 细 胞 1.0~6.2 外 周 血 单个 核 细 胞 
浆 细胞 系统 工 细胞 表面 标志 
原 浆 细 胞 0~0.1 CD3 免疫 荧光 法 ”63.1% 士 10. 8〗 
幼 浆 细胞 0~0.7 流 式 细胞 术 61 路 一 85 中 
浆 细 胞 0 一 2.1 CD4 免疫 荧光 法 ”42. 8% 士 9.5% 
其 他 细胞 流 式 细胞 术 28 吧 一 58 中 
组 织 细胞 0~1.0 CD8 免疫 荣光 法 ”19. 6% 十 5. 9 
内 皮 细 胞 let 流 式 细胞 术 19%~483% 
所 核 细胞 CDI: CD8 0.9:1~2.1:1 
存 噬 细 也 人 BB 细胞 表面 标志 Smlg 128 
组 织 嗜 碱 细胞 A 1 
组 织 嗜 酸 细胞 0 一 0.2 
上 脂肪 绢 外 O61 CD20 12% 
分 类 不 明细 胞 0~0.1 淋巴 细胞 毒 试验 死亡 着 色 细 风 胞 = 10% 
细胞 分 型 淋巴 细胞 混合 培养 ”转化 率 = 10% 
红细胞 系统 0 一 17 抗体 依赖 的 杀伤 细胞 (RK 细胞 ?杀伤 活性 
粒 细胞 系统 0 一 细胞 毒 指数 55. 35 + 14192250LDH 释放 法 ) 
粒 细 胞 :有 核 红 细胞 a 自然 杀伤 细胞 CNK 细胞 ) 活 性 
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硝 基 四 哄 氮 蓝 试验 (NBT) 





临床 常用 检验 正常 参考 值 


5 Cr 释放 法 47.6 听 一 76.8 听 
=10% 
清白 介 素 -2 受 体 (SIL-2R) ”100~500U/L 























C 反 应 蛋白 (CRP) 0 一 9.7mg/L 





























清 纤维 结合 蛋白 (Fn) 〈231 士 46)mg/ml 
中 性 粒 细胞 胞 浆 抗体 (ANCA) 阴性 (免疫 荧光 法 ) 
搞 矫 过 氧化 物 酶 抗体 (anti-MPO) 





抗 蛋白酶 3 抗体 (anti-PR3) ”二 20RU/ml(ELISA) 
抗 肾 小 球 基 底 膜 抗体 (antrGBM) 











{ELISA? 





抗 核 抗体 (ANA) 阴性 (间接 免疫 荧光 法 ) 
抗 双 链 DNA(ds-DNA) 抗 体 二 100IU/ml 








抗 可 提取 性 核 抗 原 (ENA) 抗 体 谱 

抗 核糖 核 蛋白 抗体 ( 抗 RNP) 阴性 
抗 酸性 核 蛋白 抗体 ( 抗 Smith,Sm) 阴性 
抗 干燥 综合 征 -A- 抗 体 ( 抗 SS-A) 阴性 
抗 干 燥 综 合 征 -BB 抗体 ( 抗 SS-B) 阴性 
抗 系统 性 硬化 症 抗体 ( 抗 Scl-70) 阴性 
抗 线粒体 抗体 (AMA) 阴性 

抗 平滑 肌 抗体 (ASMA) 阴性 

类 风湿 因子 0~15IU/ml 

抗 链球 菌 溶血 素 *0O” 抗 体 ”0~200IU/ml 
抗 链 球菌 激酶 抗体 二 1 : 40 

抗 透明 质 酸 酶 抗体 ”<1 : 2048 

抗 甲状 腺 球 异 白 (TG) 抗 体 电化 学 发 光 法 

















二 115IU/ml 


抗 甲状 腺 过 氧化 物 酶 抗体 (TPO) 


肿瘤 标志 物 


申 胎 蛋白 (AFP) 
钱 胚 抗原 (CEA) 一 5. 0ngyml 

原 19-9(CA 19-9) 二 37.0U/ml 
25(CA 125) <=35.0U/ml 
tC 原 15-3(CA 15-3) 一 25.0U/ml 
粮 链 抗原 72-4(CA72-4) ”<6. 9U/ml 
汉 抗 原 242(CA242) ”一 29. 0U/ml 
<25U/m 
所 醇化 酶 (NSE) 一 15. 2ng/ml 
19 片段 (CYFRA 211) 
t 原 (SCC) 
前 列 腺 和 
前 列 腺 酸 色 


=34IU/ml 


=20ng/ml 




















=3.3ng/ml 


1. 5ng/m 






异 抗 原 (PSA) 一 4. 0ng/ml 
每 (PAP) 





2.0pg/L 
LE 
234 一 414jmol/L 














= 20RU/ml 


= 20RU/ml 


肾上腺 


内 分 泌 功 能 检测 


下 丘脑 -垂体 


血清 生长 激素 (GH) ”3ng/ml 

清 催乳 激素 (PRL) 男 “一 15pg/ILL(6.2 士 0. 6)pg/I 
女 一 20ug/ILL(9.0 士 0. 6)pg/L] 
分 娩 时 “150 一 200pg/ 工 

清 促 甲状 腺 激素 (TSH) 0. 27~4. 2pIU/ml 

L 清 促 肾上腺 皮质 激素 (ACTH) 

化 学 发 光 法 ”二 46pg/ml 

促 卵泡 激素 (FSH) 

卵泡 期 4 一 17mIU/ml 

排卵 前 期 4~15mIU/ml 

黄体 期 4 一 15mIU/ml 

绝经 期 ”30 一 200mIUVml 

成 年 男性 4~13mIU/ml 

促 黄体 生成 激素 (LH) 

卵泡 期 5~30mIu/ml 

排卵 前 期 ”75 一 90mIu/ml 

黄体 期 3~~41mIu/ml 

绝经 期 ”30 一 200mIu/ml 

成 年 男性 ”6 一 23mIu/ml 

精 氨 酸 血管 加 压 索 AVP( 抗 利尿 激素 ADH) 

2.3~7. 4pmol/L(2. 5~8ng/L) 

甲状 腺 和 甲状 旁 腺 

总 甲状 腺 素 (TT ) 

总 三 碘 甲 状 腺 原 氨 酸 (TT3 ) 

血清 游离 甲状 腺 素 (FT; ) 


已 








= 














5~10. 2pg/dl 
100 一 150ng/dl 
0.92 一 1. 32pg/L 
(12~22pmol/L) 
血清 游离 三 碘 甲 状 腺 原 毛 酸 (FT;)〉 3. 0 一 7. 5pmol/I 
225 [Ts 血浆 结合 比值 (与 正常 比 ) 0.99 士 0. 1 
甲状 腺 名 I 吸收 率 (高 峰 多 在 24 小 时 时 出 现 ) 

3 小 时 平均 值 5%~25% 

24 小 时 平均 值 20%~45% 

血清 甲状 旁 腺 素 (PTH) 16 一 65pg/ml 
全 清 降 钙 素 (CT) ”<100pg/ml 





血浆 总 皮质 醇 
上 午 8 时 140~~690nmol/L(5~25pg/ dl) 
下 午 4 时 80~300nmol/L(3~~12pg/ dl) 
血浆 11- 产 皮质 类 固 本 ”16 一 25pg/dl 
尿 17 凑 类 固 醇 (17-OHCS) 
男性 5 一 15mg/24h(8.3 一 27. 6pmol/24h) 
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女性 4~10mg/24h(5. 5 一 22. lumol/24h) 肾 小 球 滤 过 分 数 (FF) 0. 18 一 0. 22( 平 均 0. 20) 
尿 17 酮 类 固 醇 (17-KS) 肾 血 流量 “1200 一 1400mlymin 

男性 ”8 一 20mg/24h(30 一 70kumol 24h) 晴 血 浆 流量 ” 600 一 800ml/min 

女性 6~15mg/24h(20 一 50kmol/24h) 肾 小 管 酸 中 毒 试验 


尿 17 生 酮 类 固 本 (17KGS) 氧化 铵 ( 氨 化 钙 ) 负 荷 试 验 、” 尿 pH<5. 3 





男性 ”5~23mg/24h 碳酸 氢 离 子 重 吸收 排泄 试验 “排泄 分 数 为 0 
女性 3 一 15mg/24h 
尿 游 离 皮 质 醇 ”20 一 100pg/24h 肺 功 能 测定 
(55. 2 一 276mmol/24h) 
血浆 醛固酮 号 
卧 位 “0.03 一 0. 14nmol/L(1~5ug/dD 肺 容量 
立 位 ”0. 14 一 0. 42nmol/L(5~15pg/dl) 肺活量 (VC) 男性 (4.3593 士 0. 6643) 工 
尿 醛 固 酮 ”5.5 一 27.7nmol/d(2 一 10ug/ 24h) 女性 〈3.2305 士 0. 4884)L 
尿 儿 茶 酚 胺 总 量 残 气量 (RV) 男性 〈1. 5186 士 0. 3886)L 
肾 上 腺 索 为 标准 0 一 20pg/24h 女性 〈1. 1830 士 0. 2853)L 
去 甲 肾上腺 素 为 标准 “ 10 一 8opg/24h 肺 总 量 (TLC) 男性 (5. 8936 士 0. 8113)L 
血浆 儿 茶 酚 胺 (CA) 二 lng/ml( 过 5. 91nmol/L) 女性 〈4. 4151 士 0. 6050)L 


残 气 / 肺 总 量 (RV/TLC) 
男性 ”25. 7219% 士 5. 3429% 


尿 3- 甲 基 4- 郑 基 苦 枪 仁 酸 (VMA) 2 一 6. 8mg /24h 


其 他 女性 ”26.7161% 士 5. 1981% 
浆 胰 岛 素 ( 空 腹 ) 2.6 一 24. 9xU/ml 无 效 腔 ”男性 0. 128L 
血清 C 肽 CC-P) 1.1 一 5. 0ng/ml 女性 0.119L 


尿 C 肽 〈36 士 4)wg/24h 
高 血糖 崇 ( 空 腹 ) 50 一 120pg/ml 
色素 活性 (PRA) 《〈0.7 士 0. 3)ng/ml 
1 浆 血 管 紧张 素 ICAI) (19 士 10)pg/ml 女性 (4217 土 160)ml/min 
血浆 心 钠 素 (ANP) 〈575 士 112)pg/ml 最 大 通气 量 (MVV) 
浆 促 胃液 素 ( 空 腹 ) 15 一 105pg/ml 男性 (135. 4810 士 26. 2083)L/min 
甘 胆 酸 (CG) 0 一 250pg/dl 女性 〈100. 054 士 18. 3115)L/min 
浆 促 胰 液 素 ”二 100pg/ml 用 力 肺 活 量 (FVC) 男性 (4. 3256 士 0. 6838)L 
1 管 活 性 肠 肝 (VIP) 90 一 101pg/ml ey 2143 土 0. 4942)L 
清 缩 胆 亚 崇 (CCK) (88. 5 士 3. 9)pg/ml 第 1 秒 用 力 呼 气量 (FEV.. 
男性 〈3. 6865 士 0. 6332)L 
肾 功 能 试验 女性 〈2.8214 士 0.4619)L 
1 秒 率 (FEVi.o%) 
男性 ”85. 2698% 士 6. 3718% 
女性 ”87.7627% 士 5. 3574% 
最 大 呼 气流 量 (PEF) 
男性 (8. 9546 填 1. 5783)L/S 
女性 (6. 4276 士 1. 1082)L'S 


气体 分 布 与 弥散 功能 


通气 量 
静 息 通气 量 (MV) 男性 〈6663 士 200)ml min 















Bt. jz 

















浓缩 稀释 试验 (Mosenthal 法 ) 

夜 尿 量 一 750ml 

日 尿 量 与 夜 尿 量 之 比 3: 1 一 4: 1 

最 高 比重 之 1. 018 
自由 水 清除 率 (Chuo) 25 一 100ml/h 
菊 粉 肾 清除 率 ， 男 性 〈124 士 25.8)ml/ min 





女性 〈119 士 12.8)ml/ min 


内 生 肌 醋 清 除 率 ”109 一 148L/24h( 平 均 128IL./24h)， 


或 (90 十 10)ml/min 
注 小 管 莘 和 萄 糖 坊 大 重 吸 收 基 (TmG) 
男性 ”300 一 450mg min 
女性 ”250 一 350mgymin 


7 分 钟 氧 冲 洗 法 “肺泡 氨 浓 度 二 2. 5 
-次 上 呼 气 测 验 法 ” 氮 浓 度 差 二 1.5% 
-氧化 碳 弥 散 量 (DLco) 
男性 〈25. 04 士 5. 887)ml (min。 mmHe) 
女性 〈17.815 二 3.S91)ml (mine mmHg) 





附录 ”临床 常用 检验 正常 参考 值 
动脉 血气 分 析 
pH 7.35~7.45 
二 氧化 碳 分 压 (PaCO: ) 
35mmHg~45mmHg 
氧 分 压 (PaO: ) 
坐位 104.2 一 0.27X 年 龄 (mmHg) 
卧 位 “103.5 一 0.42 义 年龄 (mmHg) 
氧 饱和 度 (SaO:) 90 只 一 100 泊 
肺泡 气 -动脉 血 氧 分 压 差 (A-aDO: 或 PA-aO:) 
7 一 15mmHg 
标准 碳酸 氧 盐 (SB) (动脉 血浆 》 
(5 士 3)mmol/LL(25 士 3)mEq/L] 
缓冲 碱 (BB) (动脉 压 ) 
45~55mmol/L(45~55mEq/L) 
碱 剩 余 CBE)( 全 血 ) 
一 3 一 十 3mmol/L( 3 一 十 3mEq/L) 
-氧化 磋 (CO) (全 血 ) 
非 吸 烟 者 二 2%Hb 
吸烟 者 ”二 10%Hb 


尿 液 检验 











尿 常规 
比重 1. 005 一 1.025 
PH 值 5.0~8.0 


亚 硝酸 盐 (NIT) 阴性 

蛋白 (PRO) 阴性 

葡萄 糖 (GLU) ”阴性 

酮 体 (KET) 阴性 

胆 红 过 (BIL)〉 阴性 

尿 胆 原 (UBG) 3 一 17pmolL 

红细胞 (RBC)〉 0~3/HP 

白细胞 C(WBC) 0 一 5/HP 

透明 管 型 阴性 

i 粒 管 型 “阴性 

北 重 ”1. 005 一 1.025, 晨 尿 在 1. 020 左右 

尿 渗 量 一 般 在 600 一 1000mOsmy kg 
24 小 时 内 最 大 范围 为 540 一 
12 400mOsm/ kg 











展 尿 二 800mOsmykg 

禁 水 12h 二 850mOsm/kg 
血浆 渗 量 

0 一 0. 15g/d 


尿 渗 量 : 
焦 自 定量 
康 自 仿 门 定量 
糖 定 量 ( 包 化 醇 法 ) 


3 1] 和 ?31 


< 29mg/ d(20pg/ min) 
0. 56 一 5.0mmol/d (100 ~ 
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900mg/d) 

12 小 时 尿 沉 潭 计数 (Addis 计数 ) 
白细胞 及 上 皮 细胞 < 去 100 个 
红细胞 到 50 万 个 
管 型 二 5000 个 

3 小 时 细胞 排出 率 
白细胞 ”男性 过 70 000/h ”女性 二 140 000/h 
红细胞 ”男性 二 30 000/h ”女性 二 40 000/h 


管理 0 


尿 生化 

肌 栈 “6.2~~13. 2mmol/24h( 男 性 略 高 于 女性 ) 

肌 酸 0~1. 52mmol/24h 

尿素 氮 。、357~535. 5mmol/24h 

尿酸 男 149~416pmol/L 

女 89~357pmol/L 
170~250mmol/24h(10~15g/24h) 
40~220mmol/24h(3~5g/24h) 
25~100mmol/24h(2~4g/24h) 

2.5 一 7. 5mmol/24h(0. 1~0. 3g/24h) 
22. 4~A8mmol/24h(0. 7 一 1. 5g/24h) 
<0. 39pmol/24h(<80pg/24h) 

类 中 啉 “75 一 375nmol/24h(50 一 250pg/24h) 

尿 中 啉 ”12~36nmol/24h(10~30pg/24h) 

5- 氨基 y 酮 成 酸 45. 8pmol/L(6mg/L)( 正 丁 酮 抽 

提 法 ) 

尿 胆 原 过 6. 76pmol/24h( 二 4mg/24h) 

尿 胆 原 稀释 试验 ”1 : 20 为 阴性 反应 

肌 红 蛋白 过 4mg/L 

尿 纤维 蛋白 降解 产物 (FDP) 

ELISA 法 (54.64 圭 32.06)ng/ml 
Be- 微 球 蛋 白 。 达 0. 2mg/L( 达 370pg/24h) 
a- 微 球 蛋 白 “0 一 15mg/L 
Bence-Jones 蛋白 ”阴性 
尿 含 铁血 黄 素 试验 (Rous 试验 ) 阴性 
尿 隐 血 试验 ”阴性 
尿 骨 钙 素 ”21~83nmol BCE/L 
尿 免 疫 球 蛋 白 轻 链 ( 比 省 法 ) 

x 轻 链 598 一 1329mg/L 

入 轻 链 ”280 一 665mgy/L 

x/\ 1.47~2.95 


骨 液 检查 


20~100ml 


4 


空腹 胃液 总 二 
pH 1.3~1.8 
基础 胃酸 分 泌 量 (BAO) 


2~—5mmol/h 





附录 临床 常用 检验 正常 参考 值 


注射 五 时 促 胃液 素 6xg/ kg 后 最 大 胃酸 分 泌 量 (MAO) 左 室 舒张 未 期 内 径 35~56mm 
anol 左 室 收缩 末期 内 径 


左 房 内 径 ”19 一 40mm 


脑 兰 液 检 查 室 问 隔 厚 度 ”6 一 11mm 


左 室 后 壁 厚度 ”6 一 11mm 





压力 ( 侧 承 位 左 室内 径 缩短 分 数 34 中 士 6 中 

0. 69~1.76kPa(70 一 180mmH2 O) 其 他 静脉 压 ( 肘 静脉 ) 
BH 7.31~7.34 0. 29 一 1. 42kPa( 平 均 0.97kPa)[30 一 145mmH2 O 
蛋白 质 定性 (Pandy 试验 ) 阴性 (平均 99mmH2O)] 
蛋白质 定 旺 0. 20~-0.40g/ 中 心静 脉 压 
葡萄 业 2. 5 一 4 5mmol/L(65 一 80Omgy dl) 0. 58 一 0. 98kPa(60~100mmH:O) 
颁 化 物 120 一 130mmol/L(700 一 760mgy/dD 
乳酸 脱氧 梅 “LDH 为 血清 量 的 5 中 一 10 中 超声 测量 
免疫 球 蛋 白 IgG 10 一 40mg/L,IgM 0~0.7mg/L 
细胞 数 (0 一 8) X10/L, 多 为 单个 核 细胞 甲状 腺 

心 导管 检查 长 径 45 一 50mm 


横 径 ”20 一 30mm 


前 后 径 ”15 一 20mm 


压力 见 附 表 2 


ee 94%% 一 100 中 (平均 97. 3%) 肝脏 
血气 差 

右 心房 与 上 腔 殉 脉 间 的 血 氧 差 过 1.9V% 左右 叶 最 大 横 径 

右 心室 与 右 心房 间 的 血 人 <0.9V% 男 〈18.72 士 1.89)cm, 女 (17.21 土 1]. 67)cm 





最 大 前 后 径 

男 〈14. 10 士 1. 50)cm, 女 〈12.01 士 1. 27)cm 
右 叶 长 ( 右 锁骨 中 线 ) 

男 〈11. 28 士 2.02)cm, 女 (10.67 土 2. 46)cm 
左 叶 长 ( 腹 主 动脉 前 

男 {7.28 十 1. 50)cms 克 《7. 31 二 1 135em 
门 脉 主干 〈1. 17 士 0. 13)cm 





肺动脉 与 右 心室 间 的 血 氧 差 ” 达 0. 5V% 
心脏 排 血 指数 ”2.6 一 4.0L/(min， mi) 
周围 总 阻力 “1300 一 1800dyn。s，cnm 
周围 血管 阻力 800 一 1200dyn。，s，cm 一 
肺 小 动脉 阻力 47 一 1l60dyn*s*cm 
肺 总 阻力 200 一 300dyn .ss。 cm 
每 捕 做 功 指数 45 一 75g/m 


附 表 2 ” 心 导管 检查 不 同 部 位 压力 ( 右 心 ) 脾脏 
部 位 压力 kPa(mmHsg) 长 轴 ”到 10cm 
:2 (以 卧 位 背 侧 以 上 10cm 作为 测 压 零点 ) 脾 门 处 最 大 厚度 ”<4. 5cm 





脾 静 脉 ” 男 (0.57 十 0.12)cm, 女 《〈0.55 士 
0. 13)cm 


肺 微血管 。 平均 压 ”0.50~1.0 C3. 7 一 7.57 


肺动脉 分 支 ”收缩 压 ”2.39~3.0 (17. 9 一 22. 3) 
舒张 压 0.60~1.48 (4.5~11.1) 胆囊 (空腹 ) 


肺 总 动脉 ”收缩 压 “2.44~3.56 (18. 3 一 26.7) 
舒张 压 0.63~1.40 (47 一 10.5) 














右 心 室 收缩 压 ”2.75~3.90 (20. 6 一 29. 2) 
舒张 压 0 一 0.56 (0~4. 2) ， 
右 心 房 平均 压 0.11~0. 59 (0. 8~4. 4) 胆 总 管 外 径 ”0.6 一 0 8em 





内 径 ”二 0. 5cm 
»、 HI 3 =E 
心脏 超声 检查 二 
主动 脉 根 部 内 径 ”20 一 37mm 恢 头 ”=3.0em 
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胰 体 二 2.0cm _ 
胰 尾 ”1~3cm 集合 系统 液 性 分 离 。、<lcem 
主 胰 管 直 径 0. 2 一 0. 3cm 肾上腺 

旨 脏 长 径 4~6cm 


宽 径 ”2 一 3cm 
厚度 0.2 一 0.8cm 
资料 来 源 : 王 鸿 利 . 实验 诊断 学 . 第 2 版 . 2012; 复旦 
大 学 附属 中 山 医 院 检验 科 。 


长 径 10 一 12cm 
宽 径 ”5 一 6cm 
厚度 3 一 4cm 
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2 型 Griscelli 综合 征 

2 型 Hermansky- 
Pudlak 综合 征 

6 分 钟 步行 距离 试验 

I 型 多 发 性 内 分 泌 
瘤 综合 征 

am-AT 缺乏 性 肝病 


qm- 抗 胰 蛋白 酶 

B 籽 上 腺 索 能 受 体 
阻 断 药 

“ 链 缺 陷 


A 


ABO 血型 不 合 溶 
血 病 

Alport 综合 ci 

阿 -斯 综合 

i 

埃 勃 斯 坦 畸 形 

瘤 前 期 病变 

瘤 前 期 状态 

癌 肉 瘤 

艾 森 门 格 复合 

艾 森 / 了 ] 格 综 EE 

艾滋 病 


艾滋 病 所 致 的 精神 
障碍 


B 


Balkan 肾病 

Barrett 食管 

Bartter 综合 征 

Becker 型 肌 营 养 
不 良 

Blau 综合 征 

Bloom 综合 入 








中 英文 名 词 对 照 索 引 


Griscelli syndrome, type 2 
Hermansky-Pudlak syn- 
drome,type 2 
6-minute walk test 
multiple endocrine neo- 
plasia type I , MEN-1 
alpha-1 antitrypsin defi- 
ciency 
al-Antitrypsinya -AT 
B-adrenergic blocking 
agents 
«k-chain deficiency 


ABO blood type incompat- 
ible hemolytic disease 
Alport’s syndrome 
Adams Stokes syndrome 
Alzheimer’s disease, AD 
Ebstein’s anomaly 
precancerous lesions 
precancerous conditions 
carcinosarcoma 
Eisenmenger’s complex 
Eisenmenger’s syndrome 
acquired immune deficiency 
syndrome, AIDS 
mental disorders caused by 
acquired immune defi- 


ciency syndrome 


Balkan nephropathy 

Barrett’s esophagus, BE 

Bartter syndrome 

Becker muscular dystro- 
phy, BMD 

Blau syndrome 


Bloom syndrome 


2357 


2232 
1328,1338 
2844,2845 
1559 
1924 
1924 
1767 
1563 
1563 
1904 


2862 


2250 
1897 
2263 
2808 


2585 
2370,2583 


Buerger 病 

Burkitt 淋巴 瘤 / 白 
血 病 

Burkitt 淋巴 瘤 

B 细胞 淋巴 瘤 , 不 
能 分 类 ,具有 弥 
漫 大 B 细胞 淋 
巴 瘤 和 Burkitt 
淋巴 瘤 中 间 特 点 








B 细 胞 淋巴 痛 , 不 能 
分 类 ,具有 弥漫 
大 也 细胞 淋巴 瘤 

和 经 典 霍 奇 金 淋 
巴 瘤 中 间 特 点 


翘 病变 再 次 血 运 重 
建 率 

白 大 衣 高 血压 
白喉 

白 塞 病 

白细胞 减少 症 
白细胞 攻 附 缺陷 症 


白细胞 增多 证 

白血病 

半 乳 糖 血 症 

伴 共 济 失调 和 毛细 
血管 扩张 的 免疫 
tie 

长 激素 缺陷 的 

ae 
蛋白 血 症 

伴 嗜 酸性 粒 细胞 增 
多 的 淋巴 结 病 性 
肥大 细胞 增生 证 

辩 膜 退化 


Buerger disease 
Burkitt 
kemia 


lymphoma/leu- 


Burkitt lymphoma. BL 

B cell lymphoma, unclassi- 
fiable, with features in- 
termediate between dif- 
fuse large B cell lym- 
phoma and Burkitt lym- 
phoma 

B cell lymphoma, unclassi- 
fiable, with features in- 
termediate between dif- 
fuse large B cell lym- 
phoma and classical Ho- 
dgkin lymphoma 

target lesion revascular- 
ization, TLR 

white coat hypertension 

diphtheria 

Behcet disease 

leukopenia 

leukocyte adhesion defi- 
ciency, LAD 

leukocytosis 

leukemia 

galactosemia 

immunodeficiency with ata- 


xia telangiectasia, AT 


X-linked agammaglobu- 
linemia with growth 
hormone deficiency 

lymphadenopathic mas 
tocytosis with eosino 
philia 

structural valve deterio- 


ration. SVD 


1639 
2368 


2439 
2440 


2440 


1448 


1500 
1589 
2646 
2458 
2462,2584 


2409 
2366 


1998 ,2048 
2583 


2581 


2424 


中 英文 名 词 对 照 索引 


包 训 性 坏死 
包涵 体 肌 炎 


暴发 性 胰腺 炎 
贝尔 肥 闸 
贝 特 
喜 门 失 弛 缓 症 
荃 丙酮 酸 尿 证 
鼻 后 滴 流 综合 征 











吡咯 双 烷 生物 碱 


闭塞 性 动脉 硬化 
闭塞 性 细 支 气管 炎 


闭塞 性 细 支 气管 炎 
伴 机 化 性 肺炎 








闭锁 综合 征 

辟 从 神经 炎 

边缘 叶 脑 炎 

变态 反应 性 支气管 
肺 曲 霉 病 


变温 障碍 
变异 型 心绞痛 


丙酮 酸 激酶 缺乏 证 
病毒 性 肺炎 

病毒 性 肝炎 相关 性 
:障碍 性 贫血 


本 3 


请 














播 散 性 组 织 细胞 肉 
瘤 
水 基底 膜 肾病 


补体 缺陷 

不 典型 慢性 粒 细胞 
自 血 病 

不 明 原 因 消 化 道 出 
血 

不 攀 定 型 心绞痛 


不 应 期 
布 加 综合 征 
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walled-off necroses, 
WON 

inclusion body myositis, 
IBM 

fulminate pancreatitis 

Bell’s palsy 

fibrate 

esophageal achalasia 

phenylketonuria, PKU 


postnasaldrip syndrome, 
PNDS 

pyrrolizidine alkaloids, 
PAS 

arteriosclerosis obliterans 

obliterative bronchioli- 
tis, OB 

bronchiolitis obliterans 
organized pneumonia, 
BOOP 

locked-in syndrome 

brachial plexus neuritis 

limbic encephalitis 

allergic bronchopulmo- 
nary aspergillosis, AB- 
PA 

poikilothermia 

Prinzmetal’ s variant an- 
gina pectoris 

Pyruvate kinase deficiency 

viral pneumonia 

viral hepatitis associated 
aplastic anemia, VHAAA 

viral esophagitis 

viral myocarditis, VMC 

pathologic reflex 

sick sinus syndrome, SSS 

exfoliative dermatitis 

disseminated histiocytic 
sarcoma 

thin basement membrane 
nephropathy, TBMN 

complement deficiencies 

atypical chronic myeloid 
leukemia, aCML 

obscure gastrointestinal 
bleeding, OGIB 


unstable angina pectoris 


refractory period 
Budd-Chiari 


BCS 


syndrome， 


2585 
2407 


1891 


1468,1469. 
1478 

1354 

2025 











育 不 良 
部 分 性 瘤 痫 持续 状 
态 


部 分 性 肺静脉 畸形 
引流 
已 
Clq 肾病 
Castleman 病 
CD30 阳性 皮肤 淋 
巴 增 殖 性 疾病 





Chediak-Higashi 
综合 征 

Child-Pugh 分 级 

Chédiak-Higashi 
综合 征 

CT 血管 造影 





餐 后 不 适 综合 征 
残 实 综 合 征 
残 骨 癌 

到 豆 病 

独 绿 颇 


长 QT 间 期 综合 征 
长 程 持续 性 房 颜 


肠 病 相关 工 细胞 
淋巴 瘤 
9 道 气囊 肿 证 


肠 道 微 生 态 
肠 道 血管 发 育 不 良 
肠 动 力 亲 乱 
肠 梗阻 
肠 上 皮 化 生 
万 系 膜 静脉 血栓 形 
成 
肠系膜 上 动脉 栓塞 





肠系膜 上 动脉 血栓 

形成 

肠系膜 上 动脉 综合 
征 

肠 易 激 综合 征 





常见 变异 型 免疫 缺 
聊 病 


brucellosis 

partial or total lipodys- 
trophy 

epilepsia partialis contin- 
ua 

partial anomalous pulmo- 


nary venous drainage 


Clq nephropathy 

Castleman disease 

CD30 positive cutaneous 
lymphoproliferative 
disorders 

Chediak- Higashi synd- 
rome 

Child-Pugh classification 

Chédiak-Higashi syndro- 
me,CHS 

computed tomography 
angiography, CTA 

postprandial distress 
syndrome, PDS 

residual antral syndrome 

Cancer of gastric remnant 

favism 

rampant caries 

long QT syndrome, LQTS 

long-standing persistent 
AF 

enteropathy-associated 
T-cell lymphoma 

intestinal pneumatosis 
cystoids 

intestinal microecology 

angiodysplasia,AD 

motility disturbances 

intestinal obstruction 

intestinal metaplasia 

mesenteric venous 
thrombosis, MVT 

Superior mesenteric ar_ 
tery embolus,SMAE 

superior mesenteric artery 
thrombosis, SMAT 

Superior mesenteric art 
ery syndrome 

irritable bowel synd 
rome, IBS 

common variable immu 
nodeficiency disease, 


CVID 


1588 
2235 


2767 


1556 


2182 
2435 
2440 


2583 


2003 
2461 


1332,1470 


1939 


1931 
1932 
2339 
2650 
1411 
1387 


2441 
2073 
1959 
1985 
889 
986 
912 
983 
983 


983 


934 





940 


2581 





常 染 色 体 显 性 遗传 


多 砷 贤 


常 染色 体 显 性 遗传 
性 小 脑 性 共 济 失 
调 

常 染 色 体 显 性 遗传 
夜 发 性 额 叶 疯 痢 

常 染色 体 隐 性 遗传 


多 赛 星 
超 急性 排斥 反应 
超 抗原 


超 滤 
超声 腹腔 镜 





潮 式 腹膜 透析 


成 人 工 细胞 白 血 
病 / 淋 巴 瘤 

成 人 工 细胞 白血病 

成 人 工 细胞 淋巴 
瘤 /白血病 

成 人 起 病 斯 蒂 尔 病 


痴呆 

持续 性 非 卧床 腹膜 
透析 

持续 性 房 颤 

寺 续 性 交界 性 心动 








性 心动 过 速 
持续 性 植物 状态 
持续 循环 腹膜 透析 


斥 神经 麻 疗 

具 状 核 - 红 核 -苍白 
球 -丘脑 底 核 萎缩 

充血 性 脾 大 


重合 结缔 组 织 病 








重 稚 综合 征 
EE 构 
i 动 秽语 综合 征 





1 梗阻 型 使 秘 





1 血性 疾病 


autosomal dominant poly- 
cystic kidney disease, 
ADPKD 

autosomal dominant cer- 


ebellar ataxia, ADCA 


autosomal dominant fro- 
ntal lobe epilepsy. AD- 
NFLE 

autosomal recessive poly- 
cystic kidney disease. 
ARPKD 

hyperacute rejection, 
HAR 

superantigens 

ultrafiltration 

laparoscopic ultrasonog- 
raphy 

tidal peritoneal dialysis, 
TPD 

adult T-cell 
lymphoma, ATLL 


leukemia/ 


adult T cell leukemia 

adult T-cell lymphoma/ 
leukemia, ATLL 

adult onset Still disease, 
AOSD 

dementia 

continuous ambulatory pe- 
ritoneal dialysis, CAPD 

persistent AF 

permanent junctional reen- 
trant tachycardia, PJRT 

sustained tachycardia 

persistent vegetative status 

continuous cyclic perito- 
neal dialysis, CCPD 

ulnar paralysis 

dentatorubral-pallidoluy- 
sian atrophy, DRPLA 

congestive splenomegaly 

overlap connective tissue 
disease, OCTD 


overlap syndrome 

remodeling 

Gilles de la Tourette syn- 
drome, Tourette syn- 


drome, GDLT 
outlet obstructive consti- 
pation, OOC 


hemorrhagic disease 


2764 


2115 


2368.2396 


2367 
2440 


2622 


2687,2844 
2115 


1387 
1369 


1369 
2682 
2115 


2699 
2797 


1944 


2471 


除 闯 阅 值 


储 袋 炎 

触发 活动 

传导 性 
传递 性 海绵 状 脑病 


创伤 后 应 激 障碍 


纯 红细胞 再 生 障 碍 
性 贫血 
磁 共振 显 像 


促 智 药 
独 死 
催眠 药 
脆性 综合 征 


D 


Delahunty 综合 征 
Diamond-Blackfan 
贫血 
DiGeorge 异常 
DNA 修复 缺陷 
Down 综合 征 
Duchenne 型 肌 营 
养 不 良 
大 肠 癌 





大 骨节 病 


大 颗粒 淋巴 细胞 白 
血 病 

大 理 石 样 皮 斑 

大 疱 性 表皮 坏死 松 
解 型 

大 血管 错位 


大 血管 错位 伴 单 心 
代谢 性 周围 神经 病 


单 侧 透明 肺 


单纯 部 分 性 发 作 

单纯 超 滤 

单纯 肺动脉 口 狭 窗 

单纯 疱疹 病毒 性 脑 
炎 

单纯 性 肾 赛 肿 


defibrillation threshold. 
DFT 

pouchitis 

triggered activity 

conductivity 

transmissible ”spongiform 
encephalopathy, TSS 

post-traumatic stress 
disorder. PTSD 

pure red cell aplasia ane- 
mia, PRCA 

magnetic resonance ima- 
ging, MRI 

nootropics 

sudden death 

sedatives 


fragile X syndrome 


Delahunty syndrome 

Diamond-Blackfan ane- 
mia 

DiGeorge anomaly 

DNA repair defects 

Down syndrome 

Duchenne muscular dys- 
trophy, DMD 

colorectal carcinoma, 
CRC 

Kashing-Beck disease， 
KBD 

large granular lympho- 
cytic leukemia, LGLL 

cutis marmorata 

bullous epidermo-necrol- 
ysis, BENL 

transposition of great 
vessels 

transposition with single 
ventricle 

metabolic peripheral neu- 
ropathy 

unilateral hyperlucent 
lung 

simple partial seizure 

isolated ultrafiltration 

isolated bulmonic stenosis 

herpes simplex encepha 
litis. HSE 


simple renal cvsts.SRC 


中 英文 名 词 对 照 索引 


1444 
1961 
1356 
1355 
2749 


2840 


2673 


2396 


1644 
2565 


1559 

1561 

2707 
1846 
2766 
2130 
1538 
2585 
2281 
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中 英文 名 词 对 照 索 引 


I 


和 光子 发 射 计算 机 
断层 显 像 术 


下 


站 核 细胞 增多 症 
克隆 B 淋 巴 细 
胞 增多 症 
克隆 免疫 球 蛋 白 
单 室 Kt/V 

单 心房 

单 心室 

昌 管 细胞 瘤 

8 隆 癌 

日 石 病 

日 酸 歼 合剂 

当 C 缺乏 证 

S 缺乏 证 
蛋白 氮 呈 现 率 


| 


mv 





























出 出 








蛋白 粒子 病 








蛋白 质 分 解 代谢 率 














低 丙 种 球 蛋 白 1 
低 分 子 量 肝素 











低 钾 性 周期 人 


器 
湾 





低 色素 性 贫血 
低 过 白 
























电 抽 摘 治 疗 


电 涂 琶 
电 张 电流 调 变 的 平 
行 心律 





电子 永和 X 线 断层 
显 像 

EE 粉 样 谈 病 
定 问 旋 切 术 
东南 下 卵 贺 形 细 胞 
增多 症 

动脉 导管 村 





七 脉 哇 管 术 闭 封 墙 
不 


J 
ata) 





single photon emission 
computerized 
graphy, SPECT 


monocytosis 


tomo- 


monoclonal B-Cell lym- 
phocytosis, MBL 
monoclonal proteins 
single pool Kt/V,spKt/V 
single atrium 

single ventricle 
cholangioadenoma 


gallbladder carcinoma 





cholelithiasis 

bile acid sequestrant 

protein C deficiency 

protein S deficiency 

protein nitrogen appear- 
ance, PNA 

proteinaceus particle di- 
Sease 

protein catabolic 
RCR 

hypogammaglobulinemia 

low molecular weight 


heparin, LMWH 
hypokalemic periodic pa 


rate, 


ralysis, HypoPP 

hypochromic anemia 

hypoplastic leukemia 

hypoplastic acute leuke- 
mia 

tertiary peritonitis, TP 

epilepsy 

status epilepticus, SE 

epileptic seizure 

electric convulsive thera 
py: ECT 

defibrillation 

electrotonic ”modulated 
Darasystole 

electron beam computed 
tomography. EBCT 

amyloidosis 

DCA 

Southeast Asian ovalocy 
i0sis, SAO 

Patcnt ductus arleriosus, 
PDA 

catheter closure of pa 


tent ductus arteriosus 


1332 


2411 
2394 


2451 
2125 
1564 
1564 
2041 
2070 
2066 
1465 
2514 
2514 
2117 


2749 


2117 


1712 
1450,1668 


2816 


2312,2327 
2367 
2317 


1993 
2763 
2767 
2763 
2872 


1445 
1368 


470 


2671 


450 


2335 





动脉 于 永存 
动脉 硬化 性 脑 梗死 
动脉 中 层 钙化 ( 蒙 克 

贝 格 动脉 硬化 ) 
动脉 粥 样 硬化 
动态 心电图 


窦 房 传导 时 间 












罕 房 传导 阻 汪 
: 房 结 
窦 房 结 恢复 时 间 










心动 过 速 

塞 性 静止 或 罕 性 停 
捕 

性 心动 过 组 

窦 性 心动 过 速 

衬 性 心律 不 齐 

窦 性 心律 失常 

杜氏 病 

端 坐 呼吸 

短 QT 间 期 综合 征 





短暂 性 缺 血 发 作 
对 比 剂 肾病 


对 流 

多 巴 反 应 性 肌 张 力 
障碍 

多 不 饱和 脂肪 酸 


多 发 性 大 动脉 类 
多 发 性 骨髓 瘤 

多 发 性 骨 骨 瘤 的 肾 
有 损害 
多 发 性 肌 炎 
多 发 性 硬化 
多 韶 肾 病 

多 脑 神经 疾病 


多 普 勒 超声 心动 图 


多 形 红 玉 


persistent truncus arteri- 
osus 

atherosclerotic cerebral 
infarction 

Ménckeberg’s arterios- 
clerosis 

atherosclerosis,AS 

ambulatory electrocardi- 
ogram 

sinoatrial conduction 
time, SACT 

sinoatrial block 

sino-atrial node, SAN 

sinus node recovery 
time, SNRT 

sinus node reentrant 
tachycardia, SNRT 

Sinus arrest Or sinus 
pause 

sinus bradycardia 

sinus tachycardia 

sinus arrhythmia 

sinus arrhythmia 

dieulafoy disease 

orthopnea 

short QT syndrome, 
SQTS 

transient ischemic attack, 
TIA 

contrast-induced neph- 
ropathy, CIN 

convection 

dopa-responsive dystonia, 
DRD 

polyunsaturated fatty 
acid, PUFA 

Takayasu arteritis, TA 

multiple myeloma, MM 

renal damage associated 
with multiple myeloma 

polymyositis, PM 

multiple sclerosis 

polycystic kidney disease 

multiple cranial nerve 
diseases 

Doppler echocardiogram 

multiple system atrophy, 
MSA 


erythema multiforme, EM 


1562 


2721 


1459 


1459 
1330 


1364 


1396 
1353 
1364 


1369 


1363 


1363 
1363 
1363 
1363 
1985 
1328 
1415 


2720 


2094 


2112 
2760 


1465 


1634 
2442 
2211 


2631， 
2785 
2282 
2699 


1331 
2757 


2565 


2814 





性 运动 神经 病 


怡 性 系统 性 肥大 细 
胞 增生 证 


E 





Emery-Dreifuss 1 
型 肌 营 养 不 良 


Emery-Dreifuss 2 
型 肌 营 养 不 良 


Evans 综合 征 


生 有 版 膜 间 皮 瘤 





恶性 贫血 
恶性 肾 硬 化 


恶性 肿瘤 相关 喉 血 
细胞 综合 征 





恶性 组 织 细胞 病 

儿童 孤独 证 
儿童 青少年 精神 障 
碍 
儿童 暂时 性 幼 红 细 
胞 减少 症 





二 尖 泊 瓣 口 面 积 
二 尖 瓣 关闭 不 全 
二 尖 瓣 脱 垂 综 合 征 
二 尖 激 
二 维 超声 心动 图 





过 血浆 置换 





Fabry 病 
Fanconi 贫血 


Fanconi 综合 征 

Felty 综合 征 

Fisher 综合 征 

Friedreich 共 济 失 
调 

发 绀 





multifocal acquired demy- 


elinating sensory and 


motor neuropathy. MA- 
DSAM 

multifocal motor neurop- 

MMN 

indolent systemic masto- 
cytosis, ISM 


athy. 


Emery-Dreifuss muscu- 
lar dystrophy type 1， 
EDMD]1 

Emery-Dreifuss muscu- 
lar dystrophy type 2， 
EDMD2 

Evans syndrome 

malignant peritoneal 
mesothelioma 

pernicious anemia, PA 

malignant nephrosclero- 
sis 

malignancy-induced he- 
mophagocytic syndr- 
ome 

malignant histiocytosis 

childhood autism 

mental disorders in chil- 
dren and adolescents 

transient erythroblasto- 
penia of childhood, 
EC 

mitral valve area, MVA 

mitral regurgitation, MR 

mitral valve prolapse, 
MVP 

mitral stenosis, MS 

two-dimensional echo- 
cardiogram 

double filtration plasm- 
apheresis, DFPP 


Fabry disease 

Fanconi anemia. FA 
Fanconi syndrome 
Felty syndrome 

Fisher syndrome 
Friedreich ataxia, FRDA 


Cyanosis 


2809 


2809 


2233 


2370,: 


2261 
2459 
2703 
2796 
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发 作 性 共 济 失调 
发 作 性 睡 病 

法 布 里 病 

法 洛 三 联 症 

法 洛 四 联 症 

反常 栓塞 
应 性 关节 炎 
反应 性 淋巴 滤 泡 性 
胃炎 

防 污染 样本 毛 刷 








房间 隔 缺 损 封 堵 术 


房 内 折返 性 心动 过 
速 
房 室 传导 阻 滞 
房 室 共 道 永存 


房 室 交界 性 折返 性 
心动 过 速 


fF 返 性 心动 





折返 性 心动 


房 室 束 电 图 (和 希 氏 
束 电 图 ) 
房 室 延迟 


房 室 折返 性 心动 过 

放射 性 肺炎 

放射 性 食管 炎 

非 ST 段 抬 高 型 心 
肌 梗死 


非 


X- 连 锁 高 IEM 
综合 征 


:心动 过 速 





非典 型 失 神 发 作 
正 怎 奇 金 淋巴 冯 








非 寄 生 虫 性 肝 赛 肿 


目 酒精 性 脂肪 肝病 


episodic ataxia, EA 
narcolepsy 
Fabry disease. FD 
trilogy of fallot 
tetralogy of Fallot 
paradoxical embolism 
reactive arthritis. ReA 
reactive lymphoid follic- 
ular gastritis 
protected specimens 
brush. PSB 
transcatheter closure of 
atrial septal defects 
intra-atrial reentrant 
tachycardia, IART 
atrioventricular block 
persistent common atrio- 
ventricular canal 
atrioventricular joint re- 
entrant tachycardia, 
AVJRT 
atrio-ventricular junction, 
AVJ 
atrial-ventricular node 
reentrant tachycardia, 
AVNRT 
atrioventricular nodal re- 
entrant tachycardia, 
AVNRT 
His bundle electrogram 


atrio-ventricular delay, 
AVD 

atrioventricular reentrant 
tachycardia, AVRT 

radiation pneumopathy 

radiation esophagitis 

non-ST-segment eleva- 
tion myocardial infarc- 
tion, NSTEMI 

non- X-linked hyper IgM 
syndrome 

non-sustained tachycar 
dia 

atypical absence seizure 

non Hodgkin Lympho 
ma, NHL 

non parasitic cysts of liv 
er 

nonalcoholie fatiy 

disecase. NAFLD 


liver 
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ED 





369,1455 


792 
899 
168 
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非 酒精 性 脂肪 性 肝 
炎 

非 链球 菌 感染 后 肾 
小 球 肾 炎 


非 糜烂 性 反 流 病 





非 变性 纤维 化 性 支 
气管 扩张 
非 亲缘 供 者 造 
细胞 移植 


























非 热 带 性 脂肪 演 
非 生理 性 房 室 延迟 


非特 异性 间 质 性 肺 





非 小 细胞 肺癌 

恨 球 快速 运动 睡 
长 
非 当 体 类 抗 炎 药 


非 阵 发 性 心动 过 速 
非 阻 塞 性 肠系膜 缺 


1 
大 缉 


大 细胞 白血病 
CE 大 细胞 肉瘤 
邓 大 细胞 增生 症 
E 厚 型 心肌 病 











肯 肌 半 缩 症 





市 错 构 交 


市 动静 脉 瘘 








i 动脉 游 关闭 不 全 


动脉 准 狭 罕 
动脉 高 压 








肺动脉 收缩 卜 


肺动脉 性 器 
谢 发 育 不 良 
有 搞 发 请 不 全 
肺癌 经 














区 病 


及 | 陋 克基 


2890) 





nonalcoholic steatohepa- 
titis, NASH 
nonstreptococcal postin- 
fectious glomerulone- 
phritis 
non-erosive reflux dis- 
ease, NERD 
non-CF fibrosis bronchi- 
ectasis, NCFB 
unrelated donor hemato- 
poietic stem cell trans- 
plantation, URD-HSCT 
nontropic sprue 
non-physiological AV del- 
ay, NPAVD 
nonspecific interstitial pne- 
umonia, NSIP 
non small cell lung canc- 
er, NSCLC 
non rapid eye movements 
sleep, NREM 
non-steroidal anti-inflam- 
matory drugs, NSAIDs 
non-paroxysmal tachyca- 
rdia 
non-occlusive mesenteric 
ischemia, NOMI 
mast cell leukemia, MCL 
mast cell sarcoma, MCS 
mastocytosis 
hypertrophic cardiomyop- 
athy, HCM 
peroneal muscular atro- 
phy, PMA 
lung cancer 
pulmonary hamartoma 
pulmonary arteriovenous 
istula 
pulmonary regurgitati- 
on, PR 
pulmonary stenosis, PS 
pulmonary arterial hy- 
pertension, PAH 
pulmonary arterial sys 
tolic pressure, PASP 
pulmonary embolism. PE 
pu 
p 


pu 


monary hypoplasia 


monary aplasia 





monary actnomyco 
SIS 


pulmonary sedquestralion 




















2021 市 梗死 

市 芙 膜 组 织 胞 浆 菌 
2151 病 

市 朗 格 汉 斯 细胞 组 

; 。 织 细 胞 增生 症 

1897 ; 肺 淋巴 管 平滑 肌 瘤 
1711 

市 母 细胞 瘤 
2533 肺 念珠 菌 病 

肺腑 肿 

市 诺 卡 菌 病 
1974 市 泡 蛋 白 沉着 证 
1434 

; 肺泡 通气 不 足 

1782 ; 肺泡 微 结石 症 
1755 肺 曲牌 病 
2686 市 缺 如 

肺 嗜 酸性 粒 细胞 浸 
1916 润 症 

肺 水 肿 
1369 市 纤维 瘤 

市 炎 
1983 市 炎 旁 胸腔 积 液 

肺炎 性 假 瘤 
2367,2423 
2423 肺炎 衣原体 
2422 
1594 市 炎 衣 原 体 肺炎 
2708 肺炎 支原体 
1754 肺炎 支原体 肺炎 
1770 
1564 肺 移植 

肺 隐 球 菌 病 
1531 

上 肺 源 性 心脏 病 
531 肺 转移 性 肿瘤 
567,1570 

分 层 治疗 功能 
518 分 离 性 焦虑 证 
1565 分 泌 性 j 
845 分 水 岭 梗 死 
1845 分 子 吸 附 再 循环 系 
750 统 
846 分 子 心脏 病 学 





pulmonary infarction 

pulmonary histoplasmo- 
sis capsulati 

pulmonary Langerhans 
cell histiocytosis 

pulmonary lymphangiolei- 
omymatosis, PLAM, 
LAM 

pneumoblastoma 

pulmonary candidiasis 

pulmonary abscess 

pulmonary nocardiosis 

pulmonary alveolar pro- 
teinosis, PAP 

alveolar hypoventilation 

pulmonary alveolar mi- 
crolithiasis, PAM 

pulmonary aspergillus 
fungus disease 

pulmonary agenesis 

pulmonary infiltration 
with eosinophilia, PIE 

pulmonary edema 

pulmonary fibroma 

pneumonia 

parapneumonic effusion 

inflammatory pseudotu- 
mor of lung 

chlamydia pneumoniae， 
CB 

chlamydia pneumoniae 
pneumonia 

mycoplasma pneumonia, 
MP 

mycoplasma pneumoniae 
pneumonia 

lung transplantation 

pulmonary cryptococco- 
Sis 

cor pulmonale 

metastatic neoplasms of 
lung 

tiered therapy 

separation anxiety disor 
der, SAD 

Secretory diarrhea 

watershed infarction 

molecular adsorbent re 
circulating system, 
MARS 


molecular cardiology 


566 
1751 


796 


797 


767 
1743 
740 
749 
1799 





1851 
1845 


1745 


1845 
1789,2421 


1804 
1771 
1715 
1819,1822 
Wk 
1735 
736 
3 


733 


866 
747 


565 
767 





1336 





风湿 热 
风湿 性 注 膜 病 


风险 的 早期 入 住 
ICU 指数 


腐蚀 性 食管 炎 
附加 的 腹部 挤 压 术 


复发 性 多 软骨 炎 
复发 性 溃疡 


复杂 部 分 性 发 作 
复杂 性 尿 感 





投 腊 后 疾病 
投 膜 后 肪 肿 
腹膜 后 纤维 化 
腹膜 平衡 试验 


腹膜 透 析 











改 主 动脉 瘤 腔 内 隔 
绝 术 


G 


Gitelman 综合 征 


外 通道 阻 断 药 
干燥 < AL 





- 病 贫 血 

F 错 构 瘤 

二 淀粉 伴 变 性 
[动脉 栓塞 化 疗 


寺 总 状 核 变 性 


- 辟 状 核 变 性 


- 肺 综合 征 








异 迷 


于 贷 莉 脉 反 流 租 








rheumatic fever 

rheumatic valvular dis- 
ease 

risk of early admission 
to ICU index. REA- 
ICU index 

caustic esophagitis 

interposed abdominal 
compression 

relapsing polychondritis. 
RP 

recurrent ulcer 

complex partial seizure 

complicated urinary tract 
infections,cUTIS 

retroperitoneal diseases 

retroperitoneal abscess 

retroperitoneal fibrosis 

peritoneal equilibrium 
test, PET 

peritoneal dialysis, PD 

peritonitis 

abdominal abdominal 
compartment syndr- 
ome, ACS 

ascites 

abdominal pain 

diarrhea 

endovascular exclusion of 
abdominal aortic aneu- 


rysm 


Gitelman syndrome 

calcium channel blocker, 
CCB 

Sicca Syndromey SS 

anemia of liver disorder 

hamartoma of liver 

hepatic amyloidosis 

transcatheter hepatic ar- 
terial chemoemboliza- 
tion, TACE 

hepatolenticular degener- 
ation, HLD 

Wilson disease. WD 

hepatopulmonary synd- 
rome. HPS 

hepatic coma 


hepatoiugular reflux 


1894 
1878 
1888 
1620 


2046 
2001 


2030 
1330 


,2000 





肝 静 脉 压力 梯度 
肝 局 灶 性 结 节 增生 


肝 脓肿 
肝 脾 工 细 胞 淋巴 
瘤 


肝 肾 综合 4 





肝 衰竭 
肝 糖 原 累积 病 


肝 外 门静脉 阻塞 

肝 细 胞 腺 瘤 

肝 腺 瘤 

肝 小 静脉 闭塞 病 / 
肝 窦 阻塞 综合 征 

肝 性 脑病 


肝 性 胸水 
肝 血 管内 皮 瘤 


肝 移 植 

肝 硬 化 

肝 硬 化 性 心肌 病 
肝脏 结 节 病 


肝脏 血管 性 疾病 


感觉 运动 神经 病 


感染 相关 只 血细胞 
综合 征 

感染 相关 中 性 粒 细 
胞 减少 证 

感染 性 心 内 膜 炎 

高 IgD 综合 征 

高 钊 性 周期 性 瘫痪 


高 免疫 球 和 蛋白 


综合 征 





高 尿酸 血 症 
高 频 旋 课 术 






高 铁血 红 借 自 血 症 


高 通 量 血液 透析 





hepatic veinous pressure 
gradient. HVPG 

hepatic focal nodular hy- 
perplasia. FNH 

liver abscess 

hepatosplenic T-cell lymp- 
homa 

hepatorenal syndrome. 
HRS 

liver failure 

glycogen storage dise- 
ase,GSD 

extrahepatic portal vein 
occlusive, EHPVO 

hepatocellular adenoma 

adenoma of liver 

hepatic veno-occlusive 
disease/hepatic sinu- 
soidal obstruction syn- 
drome, HVOD/ HSOS 

hepatic encephalopathy， 
HE 

hepatic hydrothorax 

hemangioendothelioma 
of the liver 

liver transplantation, LT 

hepatic cirrhosis 

cirrhotic cardiomyopathy 

hepatic sarcoidosis 

hepatic vascular diseases 

sensory motor neuropa- 
thy 

infection-induced hemoph- 
agocytic syndrome 

infection-related neutro- 
penia 

infective endocarditis, IE 

hyper lgD syndrome 

hyperkalemic periodic 
paralysis, HyperPP 

hyperimmunoglobulin E 
syndrome 

hsCRP 

hyperuricemic nephropa 
thy 

hyperuricemia 

high frequency rotational 
atherectomy. HFRA 

Imethemoglobinemia 


high flux hemodialvsis 
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1999.2027 


2030 


2000 
2041 


2048 
1997 
2002 
2073 
2024 
2703 


2464 


2459 


1578 


2585 


2816 
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高 效能 血液 透析 





压 脑病 




















重症 


























肪 冶 
梗死 后 心绞痛 
梗阻 性 肾病 
功能 性 便秘 
功能 性 胃 肠 病 





功能 性 消化 不 良 

供 氧 减少 性 心肌 缺 
血 

共 济 失调 毛细 血管 
扩张 证 

共聚 焦 内 镜 

构 音 障碍 

孤独 谱系 障碍 


孤立 性 房 着 
骨 扳 立 性 浆 细胞 瘤 


骨 关 节 炎 
肯 摔 病 性 贫血 


上 


骨 艇 话 肥 大 细胞 增生 


馆 增 黎 性 肿瘤 ， 





崩盘 


骨 艇 增殖 性 肿瘤 


增生 异常 综合 


髓 僵化 骨 艇 疗 
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high efficiency hemodial- 
ysis 
hypertension emergency 
hypertension encephalo- 
pathy 
hypertension urgency 
Gaucher disease 
Glasgow coma scale,GCS 
sequestered antigen 
diaphragmatic paralysis 
eventration of diaphragm 
tumor of the diaphragm 
diaphragmatic hernia 
postinfarction angina 
obstructive nephropathy 
functional constipation 
functional gastrointesti- 
nal disorders, FGIDs 
functional dyspepsia, FD 


supply ischemia 
ataxia telangiectasia 


confocal endoscope 

dyslalia 

autism spectrum disor- 
der 

silent AF 

solitary plasmacytoma of 
bone 

Osteoarthritis, OA 


myelophthisic anemia 
bone marrow mastocytosis 


bone marrow transplan- 
tation, BMT 
myelodysplastic/ myelo- 
proliferative neopl- 
asms, unclassifiable, 
MDS/MPN,U 
myelodysplastic/ myelo- 
proliferative neopla- 
sms, MDS/MPN 
myelodysplastic syndr- 
ome, MDS 
myeloproliferative neopl 
asms, MPN 
Osteosclerotic myeloma, 
POEMS syndrome 


2135 


1499 
1499 


1499 
2467 
2678 
2573 
1837 
1837 
1838 
1837 
1469 
2271 
1943 
1937 


1938 
1468 


2370 
1872 
2689 


2853 


1387 
2445 


2660 


2365 
2424 


2318,2322 


2408 


2368,2406 


2317,2401 


2412 


2445 


2309,2312, : 








固有 心律 
穿 免 疫 复合 物 新 月 
体 肾炎 
冠状 动静 脉 痿 和 其 
他 冠状 动脉 畸形 





冠状 动脉 病 


冠状 动脉 性 心脏 病 
或 冠 心 病 

冠状 动脉 血 

冠状 动脉 血 


管 镜 
管内 超 





声 
和 冠状 动脉 血 流 储备 


冠状 动脉 血 流 储备 
分 数 

冠状 动脉 支架 植 人 
术 

和 冠状 动脉 粥 样 硬化 
性 心脏 病 

冠状 动脉 粥 样 硬化 
性 心脏 病 的 二 级 
预防 

冠状 动脉 粥 样 硬化 
血栓 性 心脏 病 
光敏 性 药疹 


光学 相干 断层 打 撕 


广泛 | 





广泛 性 焦虑 症 


过 度 嗜 卢 症 
过 人 敏 性 鼻炎 
过 人 敏 性 肺炎 


过 敏 性 血管 炎 
过 人 敏 性 支气管 肺 曲 
老病 
过 敏 性 紫 冶 
过 敏 原 
H 


HELLP 综合 征 





tracheobronchopathia os- 
teochondro-plastica 

fixed drug eruption 

intrinsic heart rate, IHR 

pauci-immune crescentic 
glomerulonephritis 

coronary arteriovenous fis- 
tula and other coronary 
arterial anomaly 

coronary artery disease, 
CAD 

coronary heart disease, 
CHD 

coronary angioscopy 

intravascular ultrasound, 
IVUS 

coronary flow reserve, 
CEFR 

fractional flow reserve, 
FFR 

coronary stenting 


coronary atherosclerotic 
heart disease 

secondary prevention of 
coronary atherosclerotic 
heart disease 

coronary atherothrom- 
botic heart disease 

photosensitive drug 
eruption 

optical coherence tomo- 
graphy, OCT 

generalized anxiety dis- 
order,GAD 

generalized anxiety dis- 
order,GAD 

hypersomnia 

allergic rhinitis 

hypersensitivity pneum- 

onitis, HP 

hypersensitivity vasculitis 

allergic bronchopulmonary 

aspergillosis, ABPA 

anaphylactoid purpura 

allergen 





hemolysis, elevated liver 
enzymes and low plate 


lets syndrome 


1467 


2566 


1335,1470 


2837 


2855 


2686 


2556 


1787 


2645 
1745 


2480 
2554 


2365 





Henoch-Schénlein 
海洛因 肾病 


海绵 状 心 肌 

海洋 性 贫血 

黄 求 尿 

核 索 心 血 池 显 像 

黑色 来 斑 - 骨 肠 多 
发 性 息 


误 廷 顿 病 















































横 纹 肌肉 交 
红斑 性 肢 痛 
红斑 性 肢 痛 症 
红细胞 酶 病 
红细胞 酶 缺陷 
红细胞 嘱 啶 -5 - 核 
荫 酸 酶 (P5' N) 
缺乏 证 
红细胞 膜 缺 陷 





后 除 极 
呼吸 机 相关 肺炎 





呼吸 困难 
呼吸 衰竭 
呼吸 性 细 支 气管 炎 
胡桃 夹 食 管 
护理 院 获得 性 肺炎 
化 脓 性 关节 炎 、 坏 
益 性 脓 皮 病 、 竣 
疮 综合 征 
躁 腕 指数 
性 障碍 


缓和 的 血清 阴性 对 
称 性 关节 炎 伴 目 
了 史 性 水 肿 综合 征 








缓解 复发 型 


黄 中 综合 征 
回肠 储 袋 虹 管 吻 合 
术 

回 纹 型 风湿 病 


Henoch-Schonlein 
pura, HSP 


heroin associated nephr- 


pur- 


opathy 
spongy myocardium 
thalassemia 
hemosiderinuria 
cardiac blood pool imaging 
Peutz-Jeghers syndrome. 
PS 
Huntington disease. HD 
rhabdomyosarcoma 
erythermalgia 
erythromelalgia 
erythrocyte enzymopathy 
erythrocyte enzyme defi- 
ciency 
pyrimidine-5 -nucleotid- 


ase deficiency 


red blood cell membrane 
defects 
afterdepolarization 
ventilator-associated 
pneumonia, VAP 
dyspnea 
respiratory failure, RF 
respiratory bronchiolitis 
nutcracker esophagus, NE 
nursing home acquired 
pneumonia, NHAP 
pyogenic sterile arthri- 
tis, Pyoderma gangre- 
nosum,acne syndrome 
ankle brachial index, ABI 
cyclothymia 
syndrome of remitting 
seronegative symmet- 
ric synovitis with pit- 
ting edema, RS; PE 
relapsing remitting MS, 
RRMS 
slow continuous ultrafil- 
tration, SCUF 
Jaundice 
yellow nail syndrome 
ileal pouch anastomosis, 
IPAA 
panlindromic rheuma- 
tism. PR 


混合 表 型 急性 白 血 
病 

混合 表 型 急性 白 血 
病 ,非特 指 -罕见 
类 型 

混合 性 结缔 组 织 病 


混合 性 睡眠 呼吸 辕 
停 综合 征 
混合 性 心绞痛 
活体 亲属 肝 移植 
获得 性 FI、 焉 、 
K 缺乏 证 
获得 性 F 划 缺乏 证 


获得 性 高 铁血 红 蛋 
白 血 症 

获得 性 免疫 缺陷 综 
合 征 

获得 性 肾 变 肿 性 疾 
病 

获得 性 纤维 蛋白 原 
缺乏 症 

霍 奇 金 淋巴 瘤 


I 


IgA 肾病 

Ig 重 链 缺失 

IL-12/IFN-y 信号 
通路 分 子 缺 陷 

IRAK4 缺陷 


J 


Jobe 综合 征 

机 化 性 肺炎 

机 械 通 气 

肌 钙 蛋白 

肌 强 直 

肌 蓉 缩 性 侧 索 硬 化 

肌 无 力 综合 征 

肌 营 养 不 良 症 

肌 张 力 障 碍 

肌 张 力 障 碍 蕉 加 综 
合 征 

肌 阵 挛 性 发 作 

鸡 胸 

基础 生命 活动 支持 


mixed phenotype acute 
leukemias. MPAL 

mixed phenotype acute leu- 
kemia, NOS-rare types 


mixed connective tissue 
disease. MCTD 

mixed sleep apnea syn- 
drome. MSAS 


mixed type angina pectoris 

living related LTx .ILDLT 

acquired factors [~ \I[、 
区 、X deficiency 

acquired factor 好 defi- 
ciency 

acquired ”methemoglobin- 
emia 

acquired immune deficien- 
cy syndrome, AIDS 

acquired cystic kidney 
disease, ACKD 

acquired fibrinogen defi- 
ciency 

Hodgkin lymphoma, HL 


IgA nephropathy, IgAN 
Ig heavy chain deletions 
defects of the -12/IFN-Y 
signaling pathway 
interleukin- 1 receptor asso- 
ciated kinase 4, IRAK4 


deficiency 


Jobe syndrome 

organized pneumonia, OP 

mechanical ventilation, MV 

troponin, Tn 

myotonia 

amyotrophic lateral scle 
rosis, ALS 

myasthenic syndrome 

muscular dystrophy 

dystonia 


dystonia plus syndrome 


myoclonic seizure 
pectus carinatum 


basic life support. BLS 
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2378.2397 


2862 


2144,2174 


2462 
1780 
1862 
1488 
SS 
2716 


2813 
2808 
2759 


2759 
2766 
1839 


1423 


2893 
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激光 共聚 焦 内 镜 










































































旧 





小 





要 性 非 化 脓 
性 脂 膜 炎 





\ 性 肺 水 肿 
\ 性 肺 血 栓 栓塞 症 


性 肺 源 性 心脏 病 
性 蜂窝 组 织 胃炎 


性 腐蚀 性 骨 炎 

性 肝 衰竭 

急性 冠状 动脉 综合 
征 

性 横贯 1 

性 红 白 








性 疹 骨 炎 
病 


波 座 
= 





性 呼吸 窒 


性 化 脓 性 胃 


























. I 抱 白 血 
病 
各 性 消 骨 
息 性 间 质 性 肾炎 


急性 请 核 细 胞 白 血 
病 

鱼 性 料 单 核 细胞 月 
诉 摘 


2894 





laser confocal endoscope, 
LCM 
Guillain-Barré Syndrome, 
GBS 
very severe aplastic ane- 
mia, VSAA 
acute leukemia 
acute disseminated en- 
cephalomyelitis 
acute unclassifiable leu- 
kemias 
acute mesenteric ische- 
mia, AMI 
acute hemorrhagic necro- 
tizing enteritis, AHNE 
acute hemorrhagic gas- 
tropathy 
acute monocytic leuke- 
mia, AMoL 
acute febrile nonsuppu- 
rative nodular pannic 
ulitis 
acute pulmonary edema 
acute pulmonary throm- 
boembolism 
acute cor pulmonale 
acute phlegmonous gas- 
tritis 
acute corrosive gastritis 
acute liver failure, ALF 
acute coronary syndrome, 
ACS 
acute transverse myelitis 
acute erythroid leukemia, 
AEL 
acute respiratory distress 
syndrome, ARDS 
acute suppurative gastri- 
tis 
acute necrotic collectio 
ns, ANC 
mixed phenotype acute 
leukemia 
acute myelitis 
acute interstitial nephri 
tis AIN 
acute megakaryoblastic 
leukemia, AMKI. 
acute myelomonocytic 


leukemia, AMMol. 


1337 
1809 


1565 
1914 


1914 

2044 : 

1450,1468, : 
1478 ; 

2710 

2367 


1854 
1914 


2053 





肾 小 球 肾炎 


性 淋巴 细胞 白 血 
病 
急性 糜烂 性 胃炎 
急性 脑病 综合 征 
性 排斥 反应 
:和气 道 炎症 











急性 气管 支气管 炎 
性 全 备 增 殖 症 伴 
骨髓 纤维 化 
急性 捕 损 伤 








急性 肾 小 管 坏死 





急性 失血 后 贫血 


急性 哮 碱 性 粒 细胞 
白血病 
性 能 系 白血病 


各 
这 





急性 未 定 系列 白 血 
病 
急性 未 分 化 白 血 





病 





急 
二、 


性 骨 笑 膜 病变 
急性 胃炎 
急性 细 支 气管 类 
急性 心包 多 
急性 心肌 梗死 


急性 心力 衰竭 

炎 性 脱 能 蒜 性 
多 发 性 神经 根 神 
经 病 
性 胰腺 炎 
胰 周 液体 积聚 









性 移植 物 抗 宿主 

病 

性 应 激 障碍 

急性 原始 巨 核 细 胞 

口 血 病 

各 性 运动 感觉 轴 索 
性 神经 病 

总 性 运动 轴 索 性 神 
经 病 








acute post-streptococcal 
glomerulonephritis, 
PSGN 

acute lymphoblastic leu- 
kemia, ALL 

acute erosive gastritis 

acute brain syndrome 

acute rejection 

acute airway inflamma- 
tion 

acute tracheobronchitis 

acute panmyelosis with 
myelofibrosis, APMF 

acute kidney injury, AKI 


acute tubular necrosis, 
ATN 

acute post-hemorrhagic 
anemia 

acute basophilic leukemia, 
ABL 

acute myeloid leukemia， 
AML 

acute leukemias of ambig- 
uous lineage, ALAL 

acute undifferentiated 
leukemia, AUL 

acute gastric mucosal le- 
sions, AGML 

acute gastritis 

acute bronchiolitis 

acute pericarditis 

acute myocardial infarc- 
tion 

acute heart failure 

acute inflammatory de- 
myelinating polyradic- 
uloneuropathy, AIDP 

acute pancreatitis, AP 

acute peripancreatic fluid 
collections, APFC 

acute graft-versus-host 
disease,aGVHD 

acute stress disorder 

acute megakaryoblastic 
leukemia, AMBL 

acute motor sensory axonal 
neuropathy, AMSAN 

acute motor axonal neu- 


ropathy, AMAN 


2148 


2366 
1910 
2842 
2139 
1690 


1690 
2367,2398 


2083,2092， 
2096 
2083 
2364 
2398 
2366 
2378,2396 
2377,2378， 
2397 
1910 
1910 
1794 
1602 
1328 
1337 
2702 
2051 
2053 


2538 


2856 
2399 


2702 


2702 








急诊 经 皮 腑 内 和 冠状 
动脉 介入 治疗 

挤 压 综合 征 

痊 膜 脱出 

辩 尽 积 水 


状 入 空 洞 症 
兰 区 小 脑 变 性 





疹 航 血管 病 


准 筷 压迫 症 
脊柱 侧 凸 





关机 
继 发 进展 型 





继 发 性 单 克隆 免疫 
CC 

继 re 

继 发 性 高 血压 

继 发 性 免疫 缺陷 病 











继 发 性 鸣 
合 征 
继 发 性 铁 粒 幼 细胞 
性 贫血 
继 发 性 心肌 病 


牙 血 细胞 综 


继 发 性 血小板 减少 
症 
继 发 于 慢性 病 的 贫 
血 





加 剧 性 的 恶性 高 血 
压 





加 速 性 急性 排斥 反 
应 


家 族 性 地 中 海 热 








寒冷 型 自身 
合 征 


结肠 息肉 病 











家 族 性 噬 血 细胞 淋 
巴 组 织 细胞 增生 
综合 征 


acute bromyelocytic leu- 
kemia. APL 

acute arrest of hemopoi- 
esis 


primary PCI 


crush syndromes.CS 

spinal meningocele 

hydromyelia 

syringomyelia 

spinocerebellar degener- 
ation. SCA 

vascular disorders of the 
spinal cord 

spinal cord compression 

scoliosis 

kyphosis 

spinal bifida 

secondary progressive 
MS, SPMS 

secondary monoclonal 
gammopathy 

secondary peritonitis 

secondary liver cancer 

secondary hypertension 

secondary immunodefi- 
ciency 

secondary hemophago- 
cytic syndrome 

secondary sideroblastic 
anemia 

secondary cardiomyo- 
pathy 

secondary thrombocyto- 
penia 

hemolytic disorders sec- 
ondary to chronic dis- 
ease 

accelerated-malignant 
hypertension 


accelerate rejection 


familial Mediterranean 
fever 

{amilial cold auto inflam- 
matory syndrome 

{familial polyposis coli, 
FP 

familial hemophagocytic 
lymphohistiocytosis 


syndromes 


1499 


2138 


2585 


2585 


1956 


2583 


家 族 性 腺 瘤 性 息肉 
病 
甲状 旁 腺 功能 亢进 
症 
甲状 腺 功能 减退 性 
肌 病 
甲状 腺 功能 减退 症 
甲状 腺 功能 亢进 症 
假 膜 性 肠炎 





假 性 肠 梗 阻 


假 虹 门 腺 化 生 
尖端 扭转 型 室 速 
间 变性 大 细胞 淋巴 
冶 

间 脑 综合 征 


间 砍 性 腹膜 透析 


间 质 性 肾炎 
碱 性 反 流 性 食管 炎 


碱 性 反 流 性 胃炎 
浆 细胞 白血病 


浆 细胞 病 
交叉 感知 
交替 脉 

入 


虑 障碍 
i 缔 组 织 病 相关 肺 
间 质 病 





结核 性 胸膜 炎 
结 节 病 
结 节 性 多 动脉 炎 


结 节 性 硬化 

结 外 NK/T 细胞 
淋巴 瘤 , 鼻 型 

戒 酒 综合 征 


进食 障碍 
进行 性 核 上 性 麻 闻 





进行 性 疹 肌 痿 缩 证 


二 尖 淤 修复 


经 导管 


术 


familial adenomatous 
polyposis. FAP 


hyperparathyroidism 
hypothyroid myopathy 


hypothyroidism 

hyperthyroidism 

pseudomembranous coli- 
tis. PMC 

intestinal pseudo-obstr- 
uction. IPO 

pseudopyloric metaplasia 

torsade de pointes. TdP 

anaplastic large cell lym- 
phoma. ALCL 

diencephalic syndrome 

intermittent peritoneal 
dialysis. IPD 

interstitial nephritis 

alkaline reflux esophagi- 
tis 

alkaline reflux gastritis 

plasma cell leukemia, 
PE 

plasma cell disorders 

cross talk 

alternating pulse 

collagenous colitis. CC 

anxiety disorders 

interstitial lung disease re- 
lated to connective tiss- 
ue disease 

tuberculous pleuritis 

sarcoidosis 

polyarteritis nodosa， 
PAN 

tuberous sclerosis 

extranodal NK/T-cell 
lymphoma,. nasal type 

alcohol withdrawal syn- 
drome, AWS 

eating disorder 

progressive supranuclear 
palsy. PSP 

progressive spinal mus 
cular atrophy. PSMA 

relapsing progressive MS. 


PRMS 


transcatheter mitral valve 


repair. TMVR 
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经 导管 人 工 主动 脉 
汤 植 入 术 
经 导管 射频 消融 术 











经 导管 肾 动脉 去 神 
经 消融 

经 导管 主动 脉 淤 植 
入 术 

经 颈 静 脉 肝 内 门 体 
分 流 术 





经 静脉 球 囊 逆 行 堵 
塞 术 


经 口 胆道 子 母 镜 


经 口内 镜 下 肌 切 开 
术 

经 皮 冠 状 动脉 介入 
术 

经 皮 内 镜 下 胃 造 痿 

术 

经 皮 内 镜 下 小 肠 造 

瘘 术 
经 皮 腔 内 冠状 动脉 
血管 成 形 术 





术 
经 皮球 囊 二 尖 狼 成 
形 术 


经 皮球 心肺 动脉 六 
成 形 术 


经 气管 吸引 


经 食管 超声 心动 图 


惊 恕 障碍 

精神 发 育 不 全 

精神 发 育 迟 湾 

精神 分 列 症 

精神 活性 物质 

精神 活性 物质 所 敏 
精神 隘 但 





精神 上 生 
精神 药物 的 分 类 


莉 神 后 伍 


2890 





transcatheter aortic valve 
implantation, TAVI 

radio-freqency catheter ab- 
lation.RFCA 

renal denervation, RDN 


transcatheter aortic valve 
implantation, TAVI 
transjugular intrahepatic 
portosystemic shunt 
TES 
balloon-occluded retrogr- 
ade transvenous oblit- 
eration, B-RTO 
peroral cholangioscopy, 
EES 
peroral endoscopic myot- 
omy, POEM 
percutaneous coronary 
intervention, PCI 
percutaneous endoscopic 
gastrostomy, PEG 
Percutaneous endoscopic 
jejunostomy, PEJ 
Percutaneous translumi- 
nal coronary 
plasty, PTCA 
percutaneous catheter ball- 
oon valvuloplasty, PCBV 


angio- 


percutaneous ballon mi- 
tral valvuloplasty, PB- 
MV 

percutaneous ballon pul- 
monary valvuloplasty, 
PBPV 

transtracheal aspiration, 
TTA 

transesophageal echocar 
diogram, TEE 

panic disorder 

mental deficiency 

mental retardation. MR 

schizophrenia 

psychoactive substance 

mental disorders induced 
by neural reactive sub- 
Stance 

mental health 

classification of psycho 
iropi¢ drugs 


mental disorder 


1525 


1363 


1456 


1451,1452 


2005 


2006 


1875 


1877,1903 


1447 


1877 


1877 


1447 


1452 


1677 


1332,1582 


2836 
2852 
2852 
2830 
2849 
2849 


2823 
2865 


2823 


精神 障碍 的 药物 治 
疗 

颈 静 脉 孔 综合 征 

颈 肋 综合 征 


静脉 血栓 形成 

静脉 注射 药物 成 疯 
者 

静止 性 震 闫 

纠正 型 大 血管 错位 


酒精 性 肝病 


酒精 依赖 

酒精 中 毒 
酒精 中 毒性 偏执 状 
态 


局 限 性 淋巴 结 肿 大 


局 灶 节 段 性 肾 小 球 
病变 

局 灶 节 段 性 肾 小 球 
硬化 症 

局 灶 性 节 段 性 小 肠 
缺 血 

局 灶 性 肾 小 球 肾炎 

局 灶 性 硬 皮 病 

巨大 气管 支气管 

巨大 骨 黏 膜 肥 厚 症 


巨大 血小板 综合 征 

巨 结肠 

巨 噬 细 胞 活化 综合 
征 

巨 幼 细胞 性 贫血 

军团 菌 肺炎 


K 
Kikuchi 病 
Kimura 病 
开 图 音 
搞活 化 绰 白 C 与 下 
V Leiden 








抗 精神 病 药 
抗 快速 心律 失常 药 
物 


抗 雷 上 脂 综合 征 


drugs for the treatment 
of mental disorders 

vernet Syndrome 

cervical rib syndrome 

cervical spondylotic my- 
elopathy 

spasmodic torticollis 

venous thrombosis 

intravenous drug abuse， 
IVDA 

Static tremor 

corrected transposition 
of great vessels 

alcoholic liver disease, 
ALD 

alcoholic dependence 

alcoholism 


alcoholic paranoid state 


localized lymphadenopa- 
thy 

focal segmental glomer- 
ular lesions 

focal segmental glomer- 
ulosclerosis, FSGS 

focal segmental ischemia, 
FSI 

focal glomerulonephritis 

localized scleroderma, LS 

Mounier-Kuhn syndrome 

giant hypertrophic gas 
tropathy 

Bemard-Soulier syndrome 

megacolon 

macrophage activation 
syndrome 

megaloblastic anemia 


legionella pneumonia 


Kikuchi disease 
Kimura disease 
opening snap, OS 
activated protein C resist- 
ance, factor V Leiden 
antianxiety 
antipsychotic drugs 
antitachyarrhythmia 
drugs 
antiphospholipid syndr- 
ome, APS 


2144 


2144,2168 


1983 


2144 
2635 
好 到 
1914 


2490 
2072 
2464 


2309,2328 
T1737 


2435 
2421 
1329,1517 
2514 


2865 
2868 


1664 


2514 
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抗 凝 血 琵 缺乏 证 antithrombin deficiency 2513 ; 雷诺 现象 Raynaud’s phenormenon 1573 
抗 人 球 蛋 白 试 验 。 ”antiglobulin test,C i i 
日 试验 en lin test,Coo- 2353 : 雷诺 综合 征 Raynaud’s syndrome 1637 
bs test : 类 瘤 carcinoid 1766 
抗 则 小 球 基 底 膜 肾 ibas 5 
. 基底 膜 籽 ”antib ee membrane 2157 : 类 癌 心 脏 病 carcinoid heart disease. 1949 
nephritis : 
RE : CHD 
抗生素 相关 腹泻 SS : ee 
过 相关 腹 污 ee associated di- 1961 ; 类 癌 综 合 征 carcinoid syndrome 1948 
arrhea. AAD ; 业 a 
a ys : ; ， 24 
抗 线粒体 抗体 antimitochondrial anti- 2016 类 蝇 册 病 及 应 ee Se LR 0 
bod A al antt- 2016 : 类 风湿 关节 炎 rheumatoid arthritis, RA 2611 
odies, AMA : 类 辕 醇 朋 } er 9 
抗 心动 过 速 起 捕 anti-tachycardia pacin 1443 : la ES ly ES 
Rep ” Rac ey : 冷凝 集 素 病 cold agglutinin disease. 2351 
- | CAD 
抗 抑 有 有 antidepressants 2866 : 冷 辛集 素 综 合 1d 全 本 
抗 中 性 粒 细胞 胞 浆 antineutrophil cytoplas- 2155 人 ve od So 
抗体 mic antibodies, ANC : en 
a ies. ANCA fy 。 ， 二 
抗 中 性 粒 细胞 胞 质 。 antineutrophil cytoplas- 2643 | Se ee es 
抗体 相关 性 血管 mic antibody associat- | 洲 人 2 
炎 i ; ”利尿 药 diuretics 1659 
ed vasculitis :ey >: 4 
柯 萨 可 夫 综 合 征 rsaleott ndiome i ; 粒 细胞 缺乏 证 agranulocytopenia 2458 
咳嗽 py bw yd ”5 ;连续 性 动 -静脉 血 continuous arteriovenous 2130 
a ough 7 Ed 本 
可 卡 因 诱发 的 肾 胜 ”cocaine-induced renal dis- 2221 六 站 对 Devilre oa 
疾病 6 : 连续 性 动 -静脉 血 continuous arteriovenous 2131 
ase me i 3 
可 植 人 式 心 电 事件 “Reveal DX 预 入 : 液 滤 过 透析 hemodiafiltration, 
记录 仪 : CAVHDF 
克 罗 恩 病 ro ln ede CI je . 连续 性 动 -静脉 血 continuous arteriovenous 2131 
克 山 ea ed 6 : 液 透析 hemodialysis, CAVHD 
克 汀 病 GO p56 : 连续 性 高 流量 透析 continuous high flux di- 2132 
跨 膜 电位 transmembrane potential 1353 ON ae a ys 
跨 膜 压 transmembrane pressure, 2112 | 连续 性 高 容量 血液 high volume hemofiltra- 2132 
TMP i 滤 过 tion, HVHF 
生 煤 小 球 rapidly progressive glo- 2155 . 连续 性 静 - 静 脉 血 naas ee 2130 
eno : 液 滤 过 hemofiltration,CVVH 
RPGN 连续 性 静 - 静 脉 血 continuous venovenous 2131 
快速 眼 动 惩 眠 行为 rapid eye movement sleep 2687 ! 液 滤 过 透析 hemodiafiltration, CV- 
蒜 乱 behavior disorder WED 
溃疡 性 结肠 炎 ulcerative colitis, UC 1966 : 连续 性 静 - 静 脉 血 continuous venovenous 2131 
扩 延 性 发 作 aeleaorian 2767 液 透析 hemodialysis,CVVHD 
扩张 型 心肌 病 dilated cardiomyopathy， 1586,1590 连续 性 肾脏 替代 疗 ”continuous renal replace- 2130 
DCM 法 ment therapy, CRRT 
工 : 连续 性 血浆 滤 过 吸 ”continuous plasma filtra- 2133 
: 附 tion adsorption, CPFA 
Lambert-Eaton 综 Lambert-Eaton myasthenic 2814 联合 淤 膜 病 combined valvular disea- 1531 
合 征 syndrome,LEMS ses 
Lewis-Sumner 综 LewisSumner syndrome， 2704 镰 状 细胞 病 sickle cell disease 2349 
合 征 LSS 贸 状 细胞 贫血 sickle cell anemia T3912 
赖 特 综合 征 Reiter syndrom. RS 2625 : 镰 状 细胞 性 肾病 sickle cell nephropathy 2235 
狼疮 性 肾炎 lupus nephritis, LN 2183 : 良性 肾 硬 化 benign nephrosclerosis 1498 
岩 格 汉 斯 细胞 组 织 “Langerhans cell histiocy- 1796,2465 裂孔 疝 hiatus hernia 1935 
细胞 增生 症 tosis, LCH 临床 心脏 电 生 理 检 clinical cardiac electro- 1331 
小 田 几 呼吸 困 
2 困难 exertional dyspnea 1328 查 physiological study 
好 A :心绞痛 angina pectoris of effort 1468 淋巴 浆 细胞 性 淋巴 lymphoplasmacytic lym_ 2439,2449 
老年 人 肺炎 pneumonia in the elderly 1727 痢 phoma. LPL 
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淋巴 
瘤 

淋巴 结 肿 大 
淋巴 瘤 

淋巴 瘤 样 丘疹 病 


结 边 缘 区 淋巴 














淋巴 母 细胞 淋巴 瘤 





淋巴 肉瘤 
淋巴 细胞 问 质 性 肺 
炎 
淋巴 细胞 性 结肠 炎 
淋巴 细胞 增多 症 

淋巴 细胞 增殖 性 疾 


























红 和 蛋白 血 症 
漏斗 胸 
颅 底 综合 征 

颅 内 静脉 系统 血栓 
形成 

颅 内 压 增高 

颅 内 肿瘤 

滤 泡 型 淋巴 瘤 

滤 泡 性 细 支 气管 炎 
旅行 者 腹泻 

裸 金 局 支 支架 

落 基山 斑 疹 热 














M 


Meigs 综合 征 
M 型 超声 心动 图 
入 光 各 六 

乌 忽 铃 酸 肾病 





马尔 尼 


麦 胶 性 肠 病 
慢 传输 型 便秘 





慢 加 急性 肝 衰 竟 








慢性 白血病 
慢性 病 贫血 





慢 作 肠系膜 供血 不 
是 
慢性 韭 球形 红细胞 
性 游 而 性 货币 


2898 





nodal marginal zone lymp- 
homa, NMZL 

ymphadenectasis 

ymphoma 

ymphomatoid papulosis, 

LP 

ymphoblastic lymphoma, 

LBL 

ymphosarcoma 

ymphocytic interstitial 
pneumonia, LIP 

ymphocytic colitis, LC 





ymphocytosis 

post-transplant lympho- 
proliferative disease, 
PTILD 

eft ventricular outflow 
tract,LVOT 

sulfhemoglobinemia 


pectus excavatum 
Collet-Sicard Syndrome 
cerebral venous throm- 
bosis, CVT 
intracranial hypertension 
intracranial tumors 
follicular lymphoma, FL 
follicular bronchiolitis 
traveler’ diarrhea, TD 
bare metal stent, BMS 
rocky mountain spotted 
fever 


Meigs syndrome 

M mode echocardiogram 

morbilliform eruption 

aristolochic acid nephropa- 
thy, AAN 

penicilliosis marneffei 

gluten-induced enteropathy 

slow transit constipation, 
STE 

acute-on-chronic liver 
failure, ACLF 

chronic leukemia 

anemia of chronic disease, 
ACD 

chronic mesenteric ische 
mia.CMI 

chronic non spherocytic 

hemolytic anemia, 


(NSHA 


2439 


2453 
2425 
2440 


2367 


1766 
1770 


2074 
2411 
2050 


1524 


2349 
1839 
2701 
273% 


2737 
2738 
2438 
1794 
1961 
1448 
1588 


1895 
1331 
2565 
2252 


1752 
1974 
1944 


2044 


2366， 
2309， 


1982 


2388 
2361 


















受 性 肺 源 性 心脏 病 





骨髓 炎 和 先天 性 


红细胞 生成 异常 
性 贫血 


慢性 肝 衰 竟 
慢性 间 质 性 肾炎 


白血病 
漫 性 粒 细胞 白血病 








慢性 淋巴 细胞 白 血 
病 /小 淋巴 细胞 
淋巴 瘤 


慢性 淋巴 细胞 增殖 
受 性 排斥 反应 


慢性 肉芽 肿 病 


注 


性 肾 衰 竟 贫 血 


慢性 肾脏 病 


竹 渗 出 性 心包 炎 


慢性 哮 酸 性 粒 细胞 
白血病 ,非特 指 


XN 


慢性 哮 酸 性 粒 细胞 
白血病 
慢性 缩 窗 性 心包 炎 








昌 性 特 发 性 中 性 痪 
细胞 减少 症 

慢性 胃炎 

受 性 心肌 缺 血 综合 

征 

慢性 心力 误 间 

慢性 炎 性 脱 通 鞘 性 
多 发 性 神经 根 神 
经 病 

慢性 胰腺 炎 

慢性 移植 肾 失 功能 











chronic cor pulmonale 

rheumatic heart disease 

chronic recurrent multi- 
focal osteomyelitis and 
congenital dyserythro- 
poietic anemia, Majeed 
syndrome 


chronic live failure. CLF 


chronic interstitial ne- 
phritis, CIN 

chronic myelomonocytic 
leukemia, CMML 


chronic myelogenous 
leukemia, chronic my- 
elocytic leukemia or 
chronic granulocytic 
leukemia, CML 

chronic lymphocytic leu- 
kemia/small lympho- 
cytic lymphoma, CLL/ 
Sb 

chronic lymphoprolifera- 
tive disorders, CLPD 

chronic rejection 

chronic granulomatous 
disease, CGD 

anemia in chronic of re- 
nal failure 

chronic kidney disease, 
CKD 

chronic effusive pericar- 
ditis 

chronic eosinophilic leu- 
kemia, not otherwise 
specified, CEL, NOS 

chronic eosinophilic leu- 
kemia, CEL 

chronic constrictive peri- 
carditis 

chronic idiopathic neu- 
tropenia 

chronic gastritis 


chronic ischemic syndrome 


chronic heart failure 
chronic inflammatory de- 
myelinating polyradicu- 
loneuropathy, CIDP 
chronic pancreatitis, CP 
chronic renal allograft 


dysfunction 


1567 
2593 
2585 


2044 
2249 


2367,2406 


2367,2388 


2367,2368， 
2392， 
2437 

2388 


2139 
2462,2584 


2362 


2098 


1607 


2421 


2368 


1607 


2460 


1911 
1468 


1341 


2703 


2057 
2139 





























吻 温 | 


次 温 1 


厚 








滥 性 泛 组 








: 粒 细 胞 白 
性 肺 疾病 


所 白血病 
1 管内 增生 性 





总 
y 守 





& 


型 系统 








所 臻 精神 障碍 


姆 性 冠状 动脉 口 





























胞 淋 
疤 


- 气 管 


性 肺泡 出 血 综 


EE 肺泡 内 出 血 


盟 性 肾 小 球 肾炎 





EF 食管 痉 涪 
生 特 发 性 骨 肥 





chronic infantile neuro- 


logic cutaneous and 
articular syndrome 

chronic aplastic anemia., 
CAA 

chronic adhesive pericar- 
ditis 

chronic neutrophilic leu- 
kemia,CNL 

chronic obstructive pulmo- 
nary disease.COPD 

blind loop syndrome 

hairy cell leukemia, HCL 

endocapillary proliferative 
glomerulonephritis 

smouldering Systemic 
mastocytosis 

smoldering plasma cell 
myeloma 

syphilis 

mental disorder caused 
by 

syphi 
stenosis 


syphilis 

itic coronary ostial 

syphilitic aortic insuffi- 
ciency 

syphilitic aortic aneu- 
rysm 

syphi 

daily hemodialysis 


itic aortitis 


portal hypertension 





portal vein thrombosis, 
RT 

portal cholangiopathy or 
biliopathy 

portopulmonary hyper- 
tension 

diffuse large B-cell lym- 
phoma, DLBCL 

diffuse panbronchiolitis, 
DPB 

diffuse alveolar hemorrh- 

age syndrome. DAHS 

diffuse alveolar hemor- 

rhage. DAH 

diffusive glomerulon- 

ephritis 

dif 

dif 
tal hyperosteosis 


DISH 


use esophagism 





use idiopathic skele- 


2585 


1800 


2144 


1901 
2661 


3 
中- 
[No 


弥散 性 血管 内 凝血 


糜烂 性 食管 炎 








免疫 触须 样 肾 小 球 
病 

免疫 调节 异常 性 疾 
病 

免疫 复合 物 介 导 的 
新 月 体 肾炎 

免疫 缺陷 伴 色素 减 
少 

免疫 缺陷 病 


免疫 缺陷 者 伴 发 淋 
巴 瘤 
免疫 损害 宿主 


免疫 损害 宿主 肺炎 


免疫 性 中 性 粒 细胞 
减少 症 


面 - 肩 -及 型 肌 营 养 
不 良 
膜 性 肾 小 球 肾炎 





( 膜 性 肾病 ) 
膜 增生 性 肾炎 
母 婴 血型 不 合 溶血 
病 
N 
N- 乙 酰 半 胱 氨 酸 
难 辨 梭 状 芽 胞 杆菌 





宫 性 纤维 化 
脑 出 血 





脑 积 水 





i 
脑 脓肿 


脑 二 又 血管 瘤 病 


disseminated intravascu- 
lar coagulation ,DIC 

erosive esophagitis. EE 

urinary tract infection. 
UTI 

immunotactoid glomeru- 
lopathy.ITG 

diseases of immune dys- 
regulaton 

immune complex media- 
ted basement membr- 
ane nephritis 

immunodeficiency with 
hypopigmentation 

immunologic deficiency 
disease.ID 

lymphoma in immuno- 
compromised patients 

immunocompromised 
host, ICH 

pneumonia in immuno- 
compromised patients 

immunoadsorption 

immune neutropenia 

facioscapulohumeral mus- 
cular dystrophy. FSHD 

membranous nephropa 
thy, MN 

membranoproliferative 
glomerulonephritis， 
MPGN 

hemolytic disease seconda- 
ry to blood type incom- 
patibility between moth- 
er and infant 


N-acetylcysteine, NAC 
clostridium difficile asso- 
ciated disease, CDAD 
refractory epilepsy. RE 
refractory peptic ulcer 
cystic fibrosis. CF 
intracerebral hemorrh- 
age:ICH 
hydrocephalus 
cerebrospinal fluid. CSF 
brain abscess 
encephalotrigeminal an 


glOmMmatoss 
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2096 
1961.1964 
2767 
1917 
1711 


2728 


2793 
2681 
2742 


2802 
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高深 部 电 刺 激 术 


商 栓 塞 

亢 死 亡 

疯 血 管 炎 

内 镜 超声 扫描 




















内 镜 光 相干 成 像 技 
术 

内 镜 检 查 

内 镜 黏 膜 下 剥离 术 





内 镜 下 鼻 胆 管 外 续 
流 术 
内 镜 下 胆管 支架 引 
流 术 
内 镜 下 黏膜 切除 术 





内 镜 下 乳头 括 约 
气 必 扩张 术 





内 镜 下 乳头 括 约 
切 开 术 

内 皮肉 瘤 

尼 受 -匹克 病 


竹 膜 下 肿瘤 
黏膜 相关 淋巴 村 
织 
黏膜 相关 淋巴 样 组 
织 结 外 边缘 区 淋 
巴 瘤 


hr 


组 











黏膜 相关 淋巴 组 织 
淋巴 瘤 


念珠 菌 肺炎 





清除 指数 
尿素 下 降 率 








deep brain _ stimulation， 
DBS 
cerebral embolism 
brain death 
cerebral angiitis 
endoscopic ultrasonogra- 
phy, EUS 
optical coherence tomo- 
graphy, OCT 
endoscopic examination 
endoscopic submucosal 
dissection, ESD 
endoscopic naso-biliary 
drainage, ENBD 
endoscopic retrograde bili- 
ary drainage, ERBD 
endoscopic mucosal re- 
section, EMR 
endoscopic papillo-sphinc- 
ter balloon dilatation, 
EPBD 
endoscopic sphincteropap- 
illotomy, EST 
hemangiosarcoma 
Niemann-Pick disease, 
NPD 
submucosal tumor, SMT 
mucosa associated lymph- 
oid tissue, MALT 
extranodal marginal zone 
lymphoma of mucosa- 
associated lymphoid tis- 
sue, MALT lymphoma 
mucosa associated lymp- 
hoid tissue lympho- 
ma, MALT 
candida pneumonia 
esophageal candidiasis 
Ki/V 
urea reduction ratio, 
URR 
torsion spasm 


empyema 


Parkinso’s disease 
Parkinsonism 
Cystitis 

herpetic esophagitis 
split LTx 


skin prick test 


2757 
2726 
2690 
2734 
1873 


1872 


1874 
1877 


1877 


1877 


1877 


1876 


1876 


1767 
2468 


1875 
2301 


2438 


1928 


1743 
1903 
2125 
2125 


2759 
1822 


2752 
2752 
2242 
1903 
2049 


255552557 








皮肤 外 肥大 细胞 肿 
瘤 
皮肤 型 红斑 狼疮 


皮肤 异 色 性 皮 肌 炎 

皮 肌 炎 

皮下 脂 膜 炎 样 
细胞 淋巴 瘤 

皮质 基底 节 变 性 


脾 边 缘 区 淋巴 瘤 


脾 大 
脾 功 能 亢进 
脾 讲 肿 

脾 切 除 


偏 头 痛 

浮 气度 导管 

嗓 叭 核 茎 磷酸 化 酶 
缺陷 





贫血 
频率 又 降 反 应 
平滑 肌肉 瘤 
均 肺 动脉 压力 


匡 





葡萄 糖 -6- 磷 酸 脱 
氨 酶 缺乏 症 


站 
i 
玉 
Ba 
闫 
其 





气胸 
起 搏 器 介 导 的 心动 
起 搏 器 综合 征 


悉 室 


extracutaneous mastocy- 
toma 

cutaneous lupus erythe- 
matosus, CLE 

poikilodermatomyositis 

dermatomyositis, DM 

subcutaneous panniculitis- 
like T-cell lymphoma 

corticobasal degeneration, 
CBD 

splenic marginal zone 
lymphoma, SMZL 

hypersplenotrophy 

hypersplenism 

splenic cyst 


splenectomy 


migraine 

status migrainous 

Swan-Ganz catheter 

purine nucleoside phos- 
phorylase, PNP defi- 
ciency 

anemia 

rate adaptive pacemaker 

rate-drop response 

leiomyosarcoma 

pulmonary artery mean 
pressure, PAP 

glucose-6-phosphate de- 
hydrogenase deficiency 


Premature contractions 
paradoxical pulse 
tracheal esophageal fis- 
tula 
tracheal stenosis 
tracheobronchial amylo- 
idosis 
tracheobronchial tuber- 
culosis 
tracheobronchomegaly 
tracheobronchomalacia 
trachea tumor 
pneumothorax 
pacemaker mediated 
tachycardia, PMT 
pacemaker syndrome, 
PMS 


diverticulum 


2439 


2455 
2000,2456 
2455 
2314,2353， 
2457 
2778 
2781 
1333 
2580 


2308,2321 
1436 
1438 
1766 
1568 


2338 








浅 反射 
腔 内 超声 显 像 








腔 内 放 畦 血管 内 移 
植物 

强迫 症 

强 | 

强直 性 肌 莹 养 不 良 
症 
强直 性 痊 柱 炎 


侵袭 型 NK 细胞 白 


血 
侵 效 时， 效 情 


侵袭 性 系统 性 肥大 


细胞 增 


经 度 认 若 损害 


轻微 肝 





轻 症 急 1 











上 E 市 由 夭 病 






性 脑病 


和 后 胰 腺 炎 


倾倒 综合 器 征 





情结 但 
曲霉 病 
全 面 性 强直 - 阵 挛 
性 发 作 





全 身 性 淋巴 结 肿 大 


全 身 性 炎症 反应 综 


合 征 


醋 有 天 逃逸 现象 
缺 铁 性 贫血 


缺 血型 胆道 病变 





性 结肠 炎 
性 脑 血 管 病 


:肾病 


缺 血 性 心肌 病 

















缺 血性 ， 


已 脏 病 


diverticulosis 

diverticulitis 

scalenus anticus syndrome 

superficial reflexes 

intraluminal ultrasound 
imaging 

transluminal place endo- 
vascular grafts. TPEG 

obsessive-compulsive 
disorder. OCD 

myotonic myopathy 

myotonic muscular dys- 
trophy. DM 

ankylosing spondylitis, 
AS 

aggressive NK cell leuk- 
emia 

invasive pulmonary as- 
pergillosis,IPA 

aggressive Systemic mas- 
tocytosis, ASM 

mild cognitive impair- 
ment, MCI 

minimal hepatic enceph- 
alopathy, MHE 

mild acute pancreatitis, 
MAP 

dumping syndrome 

affective disorders 

emotional disorders 

aspergillosis 

general tonic clonic sei- 
zure,GTCS 

disseminated lymphade- 
nopathy 

systemic inflammatory re- 
action syndrome, SIRS 

ALD escape 

iron deficiency 
IDA 

ischemic-type biliary le- 

sion, ITBL 


ischemic colitis, IC 


anemia, 


ischemic cerebrovascular 
disease 
ischemic renal disease, 
IRD 

ischemic 


thy, ICM 


ischemic heart disease 


cardiomyopa- 





2810 
2810 


2050 


1984 
2721 





群体 反应 性 抗体 


R 


Rh 血型 不 合 溶血 
病 

Richter 综合 征 

Rosai-Dorfman 综 
合 征 

模 神 经 麻 交 

热带 口 炎 性 腹泻 

热带 性 痉挛 性 截瘫 


人 格 

人 格 变量 

人 格 障碍 

人 工 汰 -患者 不 匹 
配 

人 工 激 膜 I 下 





人 工 汐 血栓 形成 


人 工 心 胜 起 搏 器 
人 工 胸 外 挤 压 


人 类 免疫 缺陷 性 病 
毒 


认 知 治疗 





妊娠 手 蹈 证 
民 I 





ie 合 征 


溶血 性 贫血 
肉芽 肿 性 多 血管 炎 


S 


Shwachman-Dia- 
mond 综合 征 

Stevens-Johnson 

合 征 

ST 段 抬 高 型 心肌 
梗死 





ea 


panel reactive antibody, 


PRA 


Rh blood type incompat- 
ible hemolytic disease 

Richter syndrome 

Rosai-Dorfman syndrome 


radial paralysis 

tropical sprue 

tropic spastic paraplegia. 
下 SP 

febrile convulsion 

personality 

personality variables 

personality disorder 

prosthesis-patient ”mis- 
match, PPM 

prosthetic valve endocar- 
ditis, PVE 

prosthetic valve throm- 
bosis, PVT 

cardiac pacemaker 

external chest compres- 
sion, ECC 

human immunodeficien- 
cy virus, HIV 

cognitive therapy 

pregnancy induced hy- 
pertension syndrome 

chorea gravidarum 

pregnancy associated re- 
nal disease 

capacitance vessels 

lysosomal storage disease 


uremic syn- 


hemolytic 
drome. HUS 

hemolytic anemia 

Wegener granulomatosis, 


WG 


celiac disease 


Shwachman-Diamond 
syndrome 

Stevens-Johnson syndro- 
me,S]JS 

ST-segment elevation 
myocardial infarction, 


STEMI 
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Sweet 综合 征 
三 又 神经 痛 
三 尖 辩 关闭 不 全 





三 尖 凑 多 这 
三 维 超声 心动 图 


上 上 腹 疼痛 综合 征 


上 皮 内 瘤 变 
上 气 道 阻 塞 





天 喝 神 经 痛 








社交 焦虑 障碍 


社交 铠 惧 症 
社区 获得 性 肺炎 


射频 电 消 融 
射 血 分 数 保留 的 心 


射 血 分 数 正 常 的 心 





1 栓 形 成 


神经 梅毒 
神经 皮肤 综合 征 


神经 系统 特殊 检查 





神经 纤维 瘤 病 








肾 淀 粉 样 变性 


肾 发 育 不 良 


肾 邮 细胞 冯 
好 球 黎 细胞 瘤 





肾 乳 头 坏 多 

肾上腺 碎 启 质 营 养 
人 不良 

籽 十 腺 皮 质 功 能 减 


退 疙 


29(0)2 





Sweet syndrome 
trigeminal neuralgia 
tricuspid regurgitation, 
TR 
tricuspid stenosis, TS 
three-dimensional echo- 
cardiogram 
epigastric pain syndro- 
me, EPS 
intraepithelial neoplasia 
upper airway obstruc- 
tion, UAO 
upper rate limit, URL 
glossopharyngeal neural- 
gia 
social anxiety disorder, 
SAD 
social phobia 
community acquired pn- 
eumonia, CAP 
radiofrequency ablation, 
RFA 
heart failure with preserved 
ejection fraction, HFPEF 
heart failure with normal 
ejection fraction, HF- 
NEF 
thrombophlebitis of deep 
peripheral veins, DVT 
neurosyphilis 
neurocutaneous syndrome 
special examination of 
nervous system 
neurofibromatosis 
psychogenic vomiting 
bulimia nervosa 
anorexia nervosa, AN 
neurogenic syncope 
neurogenic theory 
neural symptoms 
nephrotic syndrome, NS 
renal amyloidosis 
renal dysplasia 
nephroblastoma 
renal juxtaglomerular 
cel]l tumor 
renal papillary necrosis 
adrenoleukodysirophies. 


ALD 


adrenocortical insuffi 





CIENCY 


2373 
2695 


1528 


1528 
1331 


1939 


1912 
1688,1692 


1434 
2696 


2838 


2855 
1716,1733 


1454 


1344 


1344 


1647 


2748 
2800 
2691 


2801 
2860 
2859 
1938,2859 
2683 
1497 
2680 
2143,2161 
2214 
2289 
2292 
2293 


2253 
2792 


2363 


肾 石 病 

肾 哮 酸 细胞 瘤 

肾 素 -血管 紧张 素 - 
醛 固 丽 系统 抑制 
齐 

肾 细 胞 癌 











肾 纤维 痪 
上 腺 癌 
皮 小 管 性 酸 中 毒 


肾 小 球 基底 膜 


肾 小 球 疾病 

肾 性 氨基 酸 尿 

肾 性 尿 崩 症 

肾 性 贫血 

肾 血 管 平 少 肌 脂 及 
瘤 

肾炎 综合 征 

肾 重 癌 

肾 下 肾炎 

皮脂 肪 瘤 

渗 出 性 腹 海 

渗透 

渗透 性 腹 演 或 吸收 
不 良性 腹 洒 

生物 可 降解 支架 


失 神 发 作 
失 用 
失语 
失 张 力 性 (松弛 性 ) 
发 作 
湿 化 
二 指 肠 溃疡 
十 二 指 肠 乳 头 旁 天 
十 二 指 肠 碍 积 证 
食管 癌 
食管 责 门 黏膜 斯 列 
症 
食管 导 联 心电图 


食管 动力 性 疾病 


食管 感 





nephrolithiasis 

renal oncocytoma 

renin-angiotensin-aldo- 
sterone system inhibi 
tors, RAASI 

renal cell carcinomay， 
RCC 

renal fibroma 

renal adenoma 

renal tubular acidosis, 
RTA 

glomerular basement 
membrane, GBM 

renal glomerular diseases 

renal aminoaciduria 

renal diabetes insipidus 

renal anemia 


angiomyolipoma 


nephritic syndrome 

renal pelvic carcinoma 

pyelonephritis 

renal lipoma 

exudative diarrhea 

Osmosis 

osmotic diarrhea or mal- 
absorption diarrhea 

bioabsorbable coronary 
scallfold 


contrast echocardiogram 


insomnia 
agnosia 
absence seizure 
apraxia 

aphasia 


atonic seizure 


humidification 

duodenal ulcer, DU 

peri-ampullary diverticu- 
la,PAD 

duodenal stasis 

carcinoma of esophagus 


Mallory Weiss syndrome 


esophageal lead electro- 
cardiogram 

esophageal motility dis- 
orders 


esophageal infections 


1934 


1905 


1893 


1330 


1901 


1903 





食管 肿瘤 


食物 过 化 
视神经 符 般 炎 
视神经 炎 





适应 障 但 
壁 胶 胀 将 
室 闻 陋 缺损 封 墙 术 








:心动 过 速 
哮 工 淋巴 细胞 性 
病毒 相关 性 兰 躺 


病 


哮 碱 性 粒 细胞 白 血 

病 
哮 人 工 淋 巴 细胞 
性 病毒 
哮 酸 性 筋 膜 炎 
嗜 了 酸性 粒 细 胞 崩 肠 



































嗜 酸性 肉芽 肿 性 多 


们 管 炎 


噬 血 细胞 综合 征 





手中 发绀 症 
首次 诊断 的 房客 
$B 写 痉 窜 


舒张 未 期 讨 








输血 不 良 反 应 


树 芽 入 


esophageal iumor 
food allergy 
neuromyelitis optica 
optic neuritis 
adjustment disorder 
cardiac aneurysm 
transcatheter closure of 
ventricular septal de- 
fects 
ventricular 
VT 


human 


tachycardia. 


T-lymphotrophic- 
virus-1 associated my- 
elopathy. HTLV-1 as- 
sociated myelopathy， 


HAM 


basophilic leukemia 


human T-lymphotropic 
virus, HTLV 
eosinophilic fasciitis. EF 
eosinophilic gastroenteri- 
tis 
eosinophilic perennial 
nonallergic rhinitis 


eosinophilic colitis 





eosinophilic esophagitis， 
EosE 

eosinophilic gastroenter- 
opathies, EG 

eosinophilic gastroenteri- 
tis 


eosinophilia 


Churg-Strauss syndrome, 
CSS 

hemophagocytic syndro- 
me 

acrocyanosis 

first diagnosed AF 

writer’s cramp 

left ventricular end-dias- 
tolic pressure, LVEDP 

failure. 


diastolic heart 


JE 
blood transfusion 
adverse reactions of blood 
transfusion 


tree-in bud sign 





1375.1412 


2557 


1958 


1899,1958 


1957 








双 峰 脉 

双 相 障 碍 
水 冲 肪 

水 通道 蛋白 
水 肿 
睡眠 呼吸 暂停 低 通 


A 
区 综合 





血 试 验 
髓 蒜 发 育 不 良性 疾 
病 


获 外 浆 细 胞 瘤 








Trousseau 综合 征 
工大 颗粒 淋巴 细胞 
白血病 


他 汀 
瘫痪 

唐 氏 综合 征 
糖尿 病 肾病 

社 诛 累积 病 卫 型 





糖 原 累积 病 V 型 


套 细 胞 型 淋巴 瘤 
特定 恐惧 连 


特 发 性 肺动脉 高 压 


特 发 性 肺 含 铁血 黄 


沉着 症 
特 发 性 肺 ( 间 质 ) 纤 








digital subtraction angi- 
ography: DSA 

bisferious pulse 

bipolar disorder. BP 

water hammer pulse 

aquaporin, AQP 

edema 

sleep apnea hypopnea 
syndrome. SAHS 

dyssomnia 

transient elastography. 
fibroscan 

Ham test 

myelin dysplastic disease 

extramedullary plasma- 
cytoma 

extramedullary hemato- 
poiesis 

myeloid sarcoma 

medullary sponge kidney， 
MSK 

medullary cystic disease. 
MCD 


clostridial infection 


Trousseau syndrome 

T-cell large granular lym- 
phocytic leukemia, T- 
LGLL 

statins 

paralysis 

Down’s syndrome 

diabetes nephropathy, DN 

glycogen storage disease 
type [ ,GSD I 

glycogen storage disease 
type V ,GSD V 

mantle cell lymphoma. 
MCL 

specific phobia 

idiopathic pulmonary ar- 
terial hypertension, 
IPAH 

idiopathic pulmonary he- 
mosiderosis. IPH 

idiopathic pulmonary fi 
brosis. IPF 

idiopathic - hypereosinoph 

ilie _ syndrome 特 发 性 


HES 
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村 发 性 间 质 性 肺炎 





发 性 慢性 哮 酸 性 
粒 细胞 性 肺炎 
村 发 性 膜 性 肾病 














地 发 性 血色 病 


























村 发 
性 紫 闷 
特 发 性 炎症 性 肌 病 


小 板 减 少 








特 应 性 药物 性 粒 细 
胞 缺乏 证 
体外 电 复 律 











铁 粒 幼 细胞 性 贫 




















流 比 例 失 


























同 基因 造血 干细胞 
移植 








同时 性 淋巴 瘤 
同 种 异体 肾 移 植 


痛风 
头痛 
透析 器 
透析 液 
U 


Uhl 呆 形 (羊皮 纸 
心脏 ) 


W 


Waldenstrom 巨 球 
蛋白 血 症 
Weber-Christian 
病 
Wernicke-Korsa- 
koff 综合 征 
Whipple 病 
Wilson 病 
Wiskott-Aldrich 综 
合 征 
外 周 细胞 淋巴 
狂 , 非 特 指 型 


2904 





idiopathic interstitial pne- 

umonia, IIP 

idiopathic chronic eosino- 
philic pneumonia, ICEP 

idiopathic membranous 
nephropathy, IMN 

idiopathic ventricular fi- 
brillation 

idiopathic hemochroma- 
tosis 

idiopathic thrombocytope- 
nic purpura, ITP 

idiopathic inflammatory 
myopathies, IIM 

essential tremor, ET 

idiosyncratic drug-induc- 
ed agranulocytosis 

external electrical cardio- 
version 

sideroblastic anemia, SA 

iron deficiency, D 

ventilation/ perfusion 
mismatch 

syngeneic hematopoietic 
stem cell transplanta- 
tion, Syn-HSCT 

synchronous lymphoma 

allograft renal transplan- 
tation 

gout 

headache, encephalalgia 

dialyzer 


dialysate 


Uhl syndrome 





Waldenstr6ms macro- 
globulinemia, WM 
WCD 


Wernicke-Korsakoff syn 
drome 

whipple disease 

Wilson’s disease. WD 

Wiskott-Aldrich synd- 
rome 

peripheral T-cell jymph- 
oma, NOS 


1778 


1789 


2170 


1395 


2047 


2483 


2631 


2761 
2458 


1431 


2363 


2323 


1851 


2532 


2440 


2136 


2663 


2778 


2121 
2122 


1598 


2449 


2656 


2805 


1976 


2803 


2582 


2441 


外 周 血 干细胞 移植 





完全 性 大 血管 错位 


完全 性 肺静脉 畸形 
引流 
完全 性 右 束 支 阻 滞 





完全 性 左 束 支 阻 滞 


奖 固 性 腹水 

网 状 青 斑 

网 状 细胞 肉瘤 

网 状 组 织 发 育 不 全 
危机 干预 

危险 因素 

微小 病变 肾病 


微小 病变 型 肾病 
微血管 病 性 溶血 性 


贫血 
围 生 期 心肌 病 





维生素 Bi 缺乏 症 
卫生 保健 相关 性 肺 
炎 

未 分 类 肾 小 球 肾 炎 


胃癌 

胃病 

胃 部 手术 后 的 远 基 
并 发 证 

家 肠 道 间 质 靖 


骨 肠 道 神经 内 分 沁 
肿瘤 


骨 促 胰 本 
骨 假 性 淋巴 交 


月 设 





胃 黏 廊下 肿瘤 
骨 排 空 障碍 





胃 切 除 后 营养 不 良 


periphetal blood stem cell 
transplantation, PBSCT 

complete transposition of 
great vessels 

total anomalous pulmo- 
nary venous drainage 

complete right bundle 
branch block, CRBBB 

complete left bundle 
branch block, CLBBB 

refractory ascites 

livedo reticularis 

reticular cell sarcoma 

reticular dysgenesis 

crisis intervention 

risk factor 

minimal change disease, 
MCD 

minimal change glomer- 
ulonephropathy 

microangiopathic hemo- 
lytic anemia, MHA 

peripartum cardiomyop- 
athy, PPCM 

vitamin Biz deficiency 

healthcare-associated 
pneumonia, HCAP 

unclassified glomerulo- 
nephritis 

carcinoma of stomach 

gastropathy 

long-term complications 
post gastric operation 

gastrointestinal stromal 
tumor,GIST 

gastroenteropancreatic 
neuroendocrine 
tumours,GNTs 

chymase 

pseudolymphoma 

gastric ulcer,GU 

gastric carcinoid tumors 

gastrinoma 

gastric submucosal tumor 

disorders of gastric emp- 
tying 

postgastrectomy malnu- 
trition 

gastroparesis 

gastroesophageal reflux 
disease, GERD 


1401 
1401 
2005 
1644 
1766 
2580 
2873 
1459 
2165 
2144 
2312,2365 


1634 


2330 
1720 


2144 
923 
910 
929 


945 


948 








胃 息 肉 

胃炎 

温 抗体 型 自身 免疫 
性 溶血 性 贫血 


温 冷 抗体 混合 下 型 白 

身 免疫 性 溶血 性 

贫血 

稳定 型 心绞痛 
四 位 型 心绞痛 
无 动 
无 分 沁 型 骨 
无 汗 性 外 肘 层 发 育 


不 良 伴 免疫 缺陷 














无 肌 病 性 皮 肌 炎 
无 脉 病 
无 休止 性 必 





无 症 





状 性 


无 症状 性 蛋白 尿 和 
《或 ) 血尿 








无 症状 性 心肌 缺 血 
无 症状 性 血尿 

舞 
物质 
雾 化 


X 


X- 连 锁 高 lgM 综 
合 征 

X- 连 锁 淋 巴 增 将 综 
i 
-连锁 免疫 调节 异 
常 、 多 内 分 沁 腺 








依赖 





病 、 肠 病 

X- 连 锁 无 丙种 球 蛋 
白 血 症 

X 综合 征 
吸收 不 良 综合 征 
希 氏 束 

息肉 

系 膜 毛细 血管 性 肾 
小 球 肾 炎 

系 膜 增生 性 涌 小 未 
民 炎 

系统 性 肥大 细胞 增 
生 钴 


gastric polyps 

gastritis 

warm antibody autoim- 
mune hemolytic ane- 
mia 

mixed warm and cold anti- 
body autoimmune he- 
molytic anemia 

stable angina pectoris 

angina decubitus 

akinetic mutism 

nonsecretory myeloma 

anhidrotic ectodermal dy- 
splasia with immunode- 
ficiency,EDA-ID 

amyopathic DM 

pulseless disease 

incessant tachycardia 

asymptomatic proteinu- 
ria 

asymptomatic proteinuria 
with or without hematu- 
ria 

silent myocardial ische- 
mia 

asymptomatic hematuria 

chorea 

substance dependence 


aerosolization 


X-linked hyper IgM syn- 
drome, HIGM 
X-linked lymphoprolifer- 
ative syndrome, XLP 
immune dysregulation, 
polyendocrinopathy, en- 
teropathy [ X-linked J], 
IPEX 
X-linked agammaglobu- 
linaemia, XLA 
syndrome X 
malabsorption syndrome 
His bundle 
polyps 
mesangiocapillary 
glomerulonephritis 
mesangial proliferative 
glomerulonephritis 


systemic mastocytosis, SM 


2581 


1474 
1972 
1353 
1955 
2144,2179 


2144 


2423 





系统 性 肥大 细胞 增 
生 症 伴 非 肥 大 细 
胞 系 克 隆 性 血液 
增生 疾病 


系统 性 红斑 狼疮 


细胞 外 基质 


细胞 遗传 学 正常 的 
急性 髓 细胞 白 血 
病 

细胞 因子 

细菌 性 肺炎 

细菌 性 食管 炎 





细 支 气管 炎 
下 呼吸 道 感染 


下 限 ( 低 限 ) 频 率 间 
期 
下 运动 神经 元 病 


夏 - 马 -图 


先天 性 白血病 
先天 性 动静 肪 畸形 


先天 性 副 肌 强直 
先天 性 高 铁血 红 和 蛋 
白 血 症 
人 
异常 性 贫血 
先天 性 肌 强 直 
先天 性 肌 营 养 不 良 





先天 性 角 化 不 良 
先天 性 肾病 综合 征 


先天 性 特异 颗粒 缺 
么 
先天 性 心脏 血管 病 
先天 性 支气管 屠 肿 
先天 性 主动 脉 口 效 
完 

纤维 肉 痛 


systemic mastocytosis with 
associated clonal hema- 
tological non-mast cell 
lineage disease, SMFAH- 
NMD 

systemic lupus erythema- 
tosus, SLE 

systemic sclerosis, SSc 

extracellular matrix, 
ECM 

CN-AML 


cytokines 

bacterial pneumonia 

bacterial esophagitis 

bacterial translocation, 
BE 

bronchiolitis 

lower respiratory tract 
infection, LRTI 

low rate limit, LRL 


Low Motor Neuron Dis- 
ease, LMND 
Charcot-Marie-Tooth， 
CMT 
congenital leukemia 
arteriovenous malforma- 
tion, AVM 
paramyotonia congenital 
congenital methemoglo- 
binemia 
congenital dyserythropo- 
ietic anemia, CDA 
myotonia congenital 
congenital muscular dys- 
trophy, CMD 
dyskeratosis congenita 
congenital nephrotic syn- 
drome, CNS 
congenital specific gran- 
ule dificiency, CSGD 
congenital cardiovascular 
disease 
congenital bronchogenic 
Cyst 


congenital aortic stenosis 


fibrosarcoma 
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纤维 样 肾 小 球 病 fibrillary glomeruloneph- 





























ritis, FGN 
显微镜 下 结肠 炎 microscopic colitis, MC 
限制 型 心肌 病 restrictive cardiomyopa- 
thy, RCM 
线粒体 肌 病 mitochondrial myopathy 
腺 垂体 功能 减退 症 ”hypopituitarism 
腺 苷 酸 脱 氨 酶 adenosine deaminase, ADA 
腺 苷 脱 氮 酶 缺陷 adenosine deaminase, ADA 
deficiency 
相对 不 应 期 relative refractory period 
dyspepsia 
消化 道 出 血 gastrointestinal bleeding 
消化 内 镜 gastrointestinal endosco- 
py 
消化 性 溃疡 peptic ulcer,PU 
小 肠 恶性 肿瘤 malignant tumor of small 
intestine 
小 肠 和 良性 肿瘤 benign tumors of small 
intestine 
小 肠 淋巴 管 扩张 症 ”primary enteric lympha- 
ngiectasis 
小 肠 细菌 过 度 生长 ”small intestinal bacterial 
overgrowth, SIBO 
小 肠 肿瘤 small intestinal tumors 
小 动脉 硬化 arteriolosclerosis 
小 管 - 间 质 性 肾炎 tubulointerstitial nephritis 
小 管 间 质 疾病 tubulointerstitial diseases 
小 脑 视 网 膜 血 管 瘤 ”cerebelloretinal hemaoagio- 
病 blastomastosis 
小 细胞 肺癌 small cell lung cancer, 
SCLE 
小 叶 中 心性 centrilobular nodules 
佼 正 灾 房 结 恢复 时 corrected sinus recovery 
间 time, CSNRT 
心包 吨 击 音 pericardial knock 
心包 麻 擦 音 pericardial friction rub 
心包 渗 ， pericardial effusion 
心包 炎 Pericarditis 
心 导 管 消融 catheter ablation 
心电图 electrocardiogram, ECG 
心 电 向 量 图 vectorcardiogram 


bradycardia-tachycardia 


syndrome 





tachy cardiomyopathy, 


TCM 
心房 题 动 atrial fibrillation, AF 
心房 间隔 缺损 atrial septal defect, ASD 
心房 内 阳 洲 intra-auricular block 
罗 房 逸 兵 问 期 atrial Escape interval , 
AE] 
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1329,1604 
1329 
1602 
1602 
1454 
1330 
1330 
1364 


1369 


1386,1516 
1544 
1396 
1433 








心肺 复苏 


心肌 病 
心肌 冬眠 


态 


7 人心 


心肌 上 顿 抑 
肌 灌 注 显 像 


心肌 桥 

心肌 树胶 样 肿 
心肌 袖 
心肌 预 适应 


心肌 致密 化 不 全 


心 怪 
心 尖 球 事 样 综合 征 


心绞痛 

心境 稳定 剂 
心境 障碍 
心理 治疗 
心律 失常 

心 内 膜 垫 缺损 





心 内 膜 下 心肌 活检 


心 排 血 量 
心 腔 内 心电图 


心室 晤 动 
心室 后 心房 不 应 期 
心室 间隔 缺损 
心室 空白 期 


心室 内 阻 洲 

心室 扑 动 

心室 重 构 
心血 管 病 介入 治疗 


心血 管 梅毒 
心音 分 列 
心 源 性 休克 
心 源 性 尝 厥 
心脏 MR 


cardiopulmonary resusci- 
tation, CPR 

cardiomyopathy 

myocardial hibernation 


persisting sinusoids 


myocardial stunning 

myocardial perfusion im- 
aging 

myocardial bridge 

gummata of myocardium 

myocardial sleeve 

myocardial precondition- 
ing 

noncompaction of ventricu- 
lar myocardium, NVM 

palpitation 

apical ballooning syn- 
drome 

angina pectoris 

dysthymia 

mood stabilizers 

mood disorders 

psychotherapy 

cardiac arrhythmia 

endocardial cushion de- 
fect 

endomyocardial biopsy， 
EMB 

cardiac output, CO 

intracardiac electrocardi 
ogram 

ventricular fibrillation, 
VF 

postventricular atrial ref 
ractory period, PVARP 

ventricular septal defect, 
VSD 

ventricular blanking pe- 
riod, VBP 

intraventricular block 

ventricular flutter 

ventricular remodeling 

cardiovascular interven 
tional therapy 

cardiovascular syphilis 

splitting of heart sounds 

cardiogenic shock 

cardiogenic syncope 

cardiac magnetic resona- 
nce, CMR 





1328 
1600 


1328,1468 
2824 
2868 
2824 
2872 
1352 
555 


333,1651 


1334 
330 





394,1442 


1434 


1548 


434 


400 
394 
483 
335 


616 
328 
338 
338,2683 
2 








[a 
弃 


E 溢 膜 阁 


心脏 变 时 功能 不 全 
传导 异常 


所. 
[= 


心脏 导管 检查 
心脏 电 复 律 
心脏 功能 分 级 





心脏 排 血 指数 
心脏 神经 症 
心脏 性 独 死 








心 胜 压 窒 
心脏 移植 
心脏 杂音 


心脏 再 同步 化 治疗 





心 胜 肿 交 

心脏 又 停 

新 生 儿 起 病 的 多 系 
统 炎症 性 疾病 








新 生 儿 溶血 病 


新 月 体 性 性 小 球 肾 
炎 

兴奋 性 
猩红热 样 疹 
行为 治疗 

醒 状 昏迷 


性 心理 障碍 


胸廓 出 口 综合 征 
胸膜 间 皮 瘤 
胸腔 积 液 

泉 瘤 
; 氧 增加 性 心肌 缺 


序 惧 透析 
选择 性 IgA 缺陷 
选择 性 IgG 业 类 缺 











性 冠状 动脉 造 





性 心 脏 和 | 大 看 


A EL 
BB 


A 
J 





valvular heart disease. 
VHD 

chronotropic incompetence 

cardiac conduction abnor- 
malties 

cardiac catheterization 

cardioversion 

cardiac function classifi- 
cation 

cardiac index.CI 

cardiac neurosis 

death， 


sudden cardiac 


沫 0 

cardiac tamponade 

heart transplantation 

cardiac murmur 

cardiac resynchronization 
therapy. CRT 

cardiac tumor 

cardiac arrest 

neonatal onset multisys- 
tem inflammatory dis- 
ease, NOMID 

hemolytic disease of new- 
born 

crescentic glomerulone- 
phritis 

excitability 

scarlatiniform eruption 

behavior therapy 

coma vigil or agrypnodal 
coma 

sexual psychological dis- 
Orders 

thoracic outlet syndrome 

pleural mesothelioma 

pleural effusion 

thymoma 


demand ischemia 


sequential dialysis 
selective IgA deficiency 
selective deficiency of 
IgG subclasses 
selective coronary arteri- 
ography 
sclective cardiovascular 
angiography 
angiotensin, AT 
angiotensin receptor bloc- 


ker. ARB 
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34,1470 


1334 


1497 


1655 





血管 紧张 素 转 换 酶 
抑制 剂 

血管 镜 

血管 免疫 母 细 胞 性 
T 细 胞 淋巴 瘤 

血管 内 大 也 细胞 
淋巴 瘤 

血管 内 多 普 勒 血 流 





二 


血管 腔 内 超声 显 像 


血管 肉瘤 
血管 性 水 肿 
血管 性 血 友 病 


血管 性 紫 疗 
血管 运动 性 鼻炎 
血红 蛋白 C 病 
血红 蛋白 下 病 
血红 蛋白 H 病 
血红 蛋白 M 病 
血红 蛋白 S 病 
血红 蛋白 病 
血红 蛋白 尿 
血红 蛋白 血 症 
Ll 浆 吸 附 

1 次 置换 

1 清 病 

1 清 病 型 反应 








1 清 -腹水 白 蛋 白 
lL 清 阴性 痊 柱 关节 
病 

血色 病 

血栓 闭塞 性 脉 管 炎 











血栓 闭塞 性 血管 炎 
血栓 形成 
血栓 性 浅 静脉 炎 


血栓 性 血小板 减少 

性 紫 妆 

人 小 板 功能 障碍 性 
疾病 

小 板 无 力 症 











angiotensin converting en- 
zyme inhibitor. ACEI 

angioscopy 

angioimmunoblastic T- 
cell lymphoma 

introvascular large B-cell 
lymphoma 

intravascular Doppler blood 
flow velocity measure- 
ment 

intravascular ultrasound, 
IVUS 

angiosarcoma 

angioedema 

von Willebrand disease， 
vWD 

vascular purpura 

vasomotor rhinitis 

hemoglobin C disease 

hemoglobin E disease 

hemoglobin H disease 

hemoglobin M disease 

hemoglobin S disease 

hemoglobinopathy 

hemoglobinuria 

hemoglobinemia 

plasma adsorption 

plasma exchange, PE 

serum sickness 

serum sickness-like reac- 
tion 

serum-ascites albumin 
gradient, SAAG 

spondylarthropathy， SpA 


hemochromatosis 

thromboangitis ”obliter- 
ans, TAO 

Buerger’s disease 

thrombosis 

thrombophlebitis of super- 
ficial peripheral veins 

thrombotic thrombocy 


top-enia purpura. TTP 


functional disorders of 
platelet 
Glanzmann thrombasth 


eniaa.GT 
blood oxygen saturation 
hemoperfusion, HP 


blood purification 
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L 液 透析 
血 友 病 

荨 麻 背 
草 样 霉菌 病 / 


Sezary 综合 征 





























压力 曲 引 
亚 急性 包涵 体 脑 炎 














亚 急 性 肝 豪 竭 


已 
外 





性 海 编 状 脑病 








亚 急性 关 髓 联合 变 
性 


亚 急 性 硬化 性 白质 
脑 炎 

亚 急性 硬化 性 全 脑 
炎 














亚 临床 肝 性 脑病 


烟 酸 
烟 敌 病 
延迟 后 除 极 


延髓 背 外 侧 综 合 4 

严重 联合 免疫 缺陷 
病 

严重 先天 性 中 性 粒 
细胞 减少 症 

炎 性 假 瘤 


炎症 性 肠 病 


攻 





眼球 快速 运动 睡眠 
眼 咽 型 肌 营 养 不 良 
杨 氏 综合 征 


症 虫 病 
药物 不 良友 请 
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Hemofiltration, HF 

hemodialysis, HD 

hemodiafiltration, HDF 

hemophilia 

urticaria 

mycosis fungoides/Sézary 
syndrome, MF/SS 


left atrium pressure, LAP 

pressure curve 

subacute incusion body 
encephalitis 

failure, 


subacute liver 


SALF 

subacute spongiform en- 
cephalopathies 

subacute combined de- 
generation of the spi- 
nal cord 

subacute sclerotic leu- 
koencephalitis, SSLE 

subacute sclerotic panen- 
cephalitis, SSPE 

subclinical hepatic ence- 
phalopathy, SHE 

nicotinic acid 

Moyamoya disease 

delayed afterdepolariza- 
tion, DAD 

Wallenberg syndrome 

severe combined immuno- 
deficiency, SCID 

Severe congenital neutro- 
penia, SCN 

inflammatory pseudotu- 
mor 

inflammatory bowel dis- 

ease, [BD 

inflammatory diarrhea 

inflammatory muscle disea- 

se*IMD 

rapid eye movements 

sleep, REM 


oculopharyngeal muscu 





ar dystrophy 
Young’s syndrome 
scrub typhus 

adverse drug reaction, 


ADR 


2128 
2120 
2129 
2491 
2560 
2440 


1516 
1333 
2747 
2044 


2749 


2807 


2747 


2747 


2031 


1465 


2733 


1357 


2723 
2578 


2459 


2042 


1966 


1889 
2814 


2686 


2809 


1711 


1588 
2562 











药物 超 敏 综合 征 


药物 滥用 
药物 洗 脱 球 砷 


药物 洗 脱 支架 
药物 性 肺病 


药物 性 肝病 


药物 性 巨 幼 细胞 性 
贫血 


药物 诱发 的 系统 性 
红斑 狼疮 样 症候 
群 

药物 诱发 非 免疫 性 
溶血 性 贫血 

药物 诱发 免疫 性 溶 
血性 贫血 

药疹 

叶酸 缺乏 症 

夜间 间 峻 腹膜 透析 





夜间 血液 透析 
一 过 性 LES 松弛 


医院 获得 性 肺炎 


胰腺 癌 
移 情 
移植 心脏 血管 病 


遗传 性 出 血性 毛细 
血管 扩张 

遗传 性 出 血性 毛细 
血管 扩张 症 
遗传 性 多 核 幼 红 细 
胞 伴 阳性 酸 溶血 
试验 


遗传 性 非 息肉 病 性 
大 肠 癌 






FF 阁 细 胞 增 
多 症 

遗传 性 共 济 失调 

遗传 性 果 精 不 耐 受 
症 


drug hypersensitivity 
Syndrome 

drug abuse 

drug eluting balloon， 
DEB 

drug eluting stent, DES 

rhinitis medicamentosa 

drug induced pulmonary 
disease 

drug induced liver dis- 
ease, DILD 

drug-induced megalo- 
blastic anemia 

dermatitis medicamentosa 

drug dependence 

induced SLE-like 


syndrome 


drug 


drug-induced non-immune 
hemolytic anemia 

drug-induced immune he- 
molytic anemia, DIIHA 

drug eruption 

folate deficiency 

noctunal intermittent peri- 
toneal dialysis,NIPD 

nocturnal hemodialysis 

transient LES relaxa- 
tion, TLESR 

hospital acquired pneu- 
monia, HAP 

pancreatic carcinoma 

transference 

cardiac allograft vascu- 
lopathy, CAV 

Osler-Weber-Rendo dis- 
ease 

hereditary hemorrhagic 
telangiectasia, HHT 

hereditary erythroblastic 
multinuclearity with po- 
sitive acidified test, 
HEMPAS 

hereditary nonpolyposis 
colorectal cancer, HN- 
PCE 

hereditary xerocytosis 

hereditary ataxia 


hereditary fructose intol 


erance 


2566 


2849 
1448 


1448 
2557 
1791 
2007 
2331 
2562 
2850 
2566 
2360 
2359 
2562 
2330 


2115 


2135 
1897 


1716,1720 
2062 
2875 
1651 
1986 


2482 


2366 


97 


2336 


2796 
2048 





人 
夸 这 训 
让 
几 


ps 


E 热 变性 异形 
1 胞 增多 症 
省 儿 血 红 蛋 
续 存 在 
性 铁 粒 幼 细胞 
性 贫血 
收 传 性 椭圆 形 红 细 


A 


E 
> 办 全 
Re 


匡 

加 

仿 
> 


下 





一 
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:水 肿 
动感 觉 神 








二 


| 骨 久 移 植 





造血 干细胞 


异 染 性 脑 白 质 营 养 
不 良 

异 时 性 淋巴 瘤 

异 位 快速 心律 失常 

异型 增生 

抑郁 障碍 





易 睡 症 

易 损 期 

逸 捕 

意识 障碍 

意义 未 明 单 克隆 B 
淋巴 细胞 增多 症 


意义 未 明 的 单 克隆 
免疫 球 蛋 白 血 症 


净 球 症 
银 悄 病 关节 炎 
隐匿 型 冠 心病 








隐 源 性 机 化 性 肺炎 


应 激 障 但 
出 儿 痉 





hereditary stomatocytosis 


hereditary spherocytosis, 
HS 

hereditary pyropoikilocy- 
tosis, HPP 

hereditary persistence fetal 
hemoglobin, HPFH 

hereditary sideroblastic 
anemia 


hereditary elliptocytosis 


hereditary angioedema 

hereditary motor and se- 
nsory neuropathies, 
HMSNs 


hereditary peripheral neu- 





opathy 
amnestic syndrome 
allogenic bone marrow 
transplantation 
allogeneic hematopoietic 
stem cell transplanta- 
tion, Allo-HSCT 
metachromatic leukodys- 
trophy, MLD 
metachronous lymphoma 
ectopic tachyarrhythmias 
dysplasia 
major depressive disor- 
der, MDD 
thrombophilia 
parasomnia 
vulnerable period 
escape beats 
escape rhythm 
consciousness impairment 
monoclonal B-lymphocy- 
tosis of undetermined 
significance, MLUS 
monoclonal gammopathy 
of undetermined sig- 
nificance, MGUS 
globus hystericus 
psoriatic arthritis, PsA 
latent coronary heart dis- 
Case 
cryptogenic organized 
pneumonia, COP 
stress disorder 


infantile spasm 


2452 


1938 
2625 
1476 


1780 


2856 
2684 


婴儿 暂时 性 低 丙 种 
球 和 蛋白 血 症 

营养 性 巨 幼 细胞 性 
贫血 

硬化 性 肾 小 球 肾炎 








硬 皮 病 
永久 性 房客 
优势 传导 途经 


幽门 螺杆 菌 

疣 , 低 丙 种 球 蛋 白 
感染 .先天 性 骨 
髓 粒 细胞 缺乏 

疣 状 表皮 发 育 不 良 


有 机 硝酸 酯 类 药物 
有 效 不 应 期 


右 位 心 
右 心 室 
右 心室 流出 道 


右 心 室 双 出 口 


右 旋 心 

幼 粒 - 幼 红细胞 性 
贫血 

幼 淋巴 细胞 白血病 


幼年 特 发 性 关节 炎 


幼年 型 粒 - 单 核 细 
胞 白血病 

幼年 性 息肉 综合 征 

诱发 电位 

预 激 综合 征 

阔 电 位 

原 发 进展 型 


原 发 性 (家 族 性 ) 鸣 
血细胞 综合 征 

原 发 性 胆汁 性 肝 硬 
化 

诛 发 性 肺动脉 扩张 


原 发 性 肺 淋巴 瘤 





原 发 性 肺泡 低 通 气 


transient hypogammaglob- 
ulinaemia of infancy 

nutritional megaloblastic 
anemia 

sclerosing glomerulone- 
phritis 

scleroderma 

permanent AF 

preferential conduction 
pathway 

Helicobacter pylori. Hp 

warts, hypogammaglobu- 
linemia infections, my- 
elokathexis, WHIM 

epidermodysplasia Verru- 
ciformis 

Organic nitrates 


effective refractory 
od 


dextrocardia 

right ventricle, RV 

right ventricular outflow 
tract, RVOT 

double outlet right ven- 
tricle 


peri- 


dextroversion of the heart 


leuko -erythroblastic 
mia 


ane- 


prolymphocytic leukemia, 
PLY 

juvenile idiopathic arthri- 
tis,JIA 

juvenile myelomonocytic 
leukemia, JIMML 

Juvenile polyposis, JP 

evoked potential 

Pre-excitation syndrome 

threshold potential, TP 

primary Progressive MS, 
PPMS 

family hemophagocytic 
syndrome 

primary biliary 
sis, PBC 

idiopathic dilatation of 


the pulmonary 


cirrho- 


artery 
primary pulmonary 
phoma. PPL 


lym 


primary alveolar hypoven 


tilation. PAH 
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2015 
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原 发 性 腹膜 后 肿瘤 

















Ht 











原 发 性 肝 肉 癌 





原 发 性 高 血压 








原 发 性 睾丸 淋巴 瘤 
原 发 性 骨 淋 巴 瘤 














骨 
原 发 性 骨 揣 纤维 化 


原 发 免疫 性 血小板 
减少 症 
原 发 性 免疫 缺陷 病 











原 发 性 皮肤 间 变 大 
细胞 淋巴 瘤 








原 发 性 乳腺 淋巴 瘤 





原 发 性 肾 小 球 疾病 





原 发 性 渗 出 性 淋巴 
瘤 
原 发 性 室 闸 


原 发 性 铁 粒 幼 细胞 











原 发 性 纤毛 不 动 综 
信和 全 


溶解 

原 发 性 血管 炎 

原 发 性 血小板 增多 
症 

原 发 性 硬化 性 胆管 





蛋白 原 




















中枢 神经 系 
统 浆 湿 大 B 细 
胞 淋巴 瘤 

原 发 纵隔 大 旦 细 


胞 淋巴 净 
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primary retroperitoneal 
tumor 

primary carcinoma of the 
liver 

primary sarcomas of the 
liver 

essential hypertension 

primary testicular lym- 
phoma 

primary bone lymphoma 

primary myelofibrosis, 
PMF 

primary immune throm- 
bocytopenia 

primary immunodeficiency 
diseases, PD 

primary cutaneous ana- 
plastic large cell lym- 
phoma, PC-ALCL 


primary breast lympho- 
ma 

primary glomerular dis- 
eases 

primary effusion lympho- 
ma 


primary ventricular fi- 
brillation 

Primary sideroblastic 
anemia 

Primary GI non-Hodgkin 
lymphoma 

primary lymphoma of 
stomach 

Primary ciliary dyskine- 
sia, PCD 

primary fibrinogenolysis 

primary vasculitis 

essential thrombocythe- 
mia, ET 

primary sclerosing chola- 
ngitis, PSC 


primary bronchogenic lung 
Cancer 
primary bronchial pul 


monary amyloidosis 
primary DLBCL of CNS 


primary mediastinal large 
zcell lymphoma. PMI- 
BO 





2439 


原始 淋巴 细胞 白 血 
病 
远 端 型 肌 营 养 不 良 


远 端 性 遗传 性 运动 
神经 病 
运动 神经 元 疾病 
学 厥 
Z 
再 生 障 碍 危 象 
再 生 障碍 性 贫血 
早期 后 除 极 
造血 干细胞 移植 


造血 细胞 因子 
造影 剂 肾病 


增生 性 肾 小 球 肾炎 


窄带 成 像 





阵 发 性 冷 性 血红 蛋 
白 尿 
阵 发 性 睡眠 性 血红 
蛋白 尿 
阵 发 性 心动 过 速 
阵 发 性 夜间 呼吸 困 
难 
真菌 性 食管 炎 
真性 红细胞 增多 症 
镇 痛 剂 肾病 








正 电子 发 射 断层 显 
像 术 
症状 性 心动 过 组 
支架 内 血栓 形成 
支气管 、 肺 良性 肿 
痛 


支气管 及 念珠 菌 病 


支气管 肺泡 灌 洗 


支 气 入 扩张 


lymphoblastic leukemia, 
ALL 

distal muscular dystro- 
phy 

distal hereditary motor 
neuropathy, dHMN 

motor neuron diseases, 
MND 


syncope 


aplastic crisis 

aplastic anemia 

early afterdepolarization， 
EAD 

hematopoietic stem cell 
transplantation, HSCT 

hematopoietic cytokine 

radiographic contrast ne- 
phropathy 

proliferative glomerulo- 
nephritis 

narrow band imaging， 
NBI 

delirium 

takotsubo 

paroxysmal AF 

paroxysmal cold hemo- 
globinuria, PCH 

paroxysmal nocturnal 
hemoglobinuria, PNH 

paroxysmal tachycardia 

paroxysmal nocturnal dys- 
pnea 

fungous esophagitis 

polycythemia vera, PV 

delirium tremens 

analgesic nephropathy， 
AN 

positron emission tomo- 
graphy, PET 

symptomatic bradycardia 

in-stent thrombosis 

benign tumors of bron 
chus and lung 

bronchopulmonary can 
didiasis 

broncho-alveolar lavage. 
BAL 


bronchiectasis 


1328,2682 


2319 
2308,2314 
1357 


2307,2386， 
2531 

2307 

2094 


2144 


1872 


2842 
1600 
1387 
2351 


2305,2317， 
2320 

1369 

1328 


1903 
2412 
2849 
2251 


332,1873 


437 


448 
768 











脂 质 沉积 性 肌 病 


直立 性 低 正 


植 入 式 心脏 复 律 除 





植 和 人 型 心 电 记 录 器 
植 入 性 心脏 电子 装 


告 


指甲 - 华 骨 综合 征 











治疗 性 血液 成 分 单 
采 

致密 物 沉 积 肾 小 球 
尼 炎 

致命 性 家 族 性 失眠 
症 

致 心律 失常 型 心肌 
病 

致 心律 失常 型 右 心 
室 发 育 不 全 


致 心律 失常 型 右 心 
室 心 肌 病 


中 毒性 肌 病 
中 毒性 周围 神经 病 


中 间 性 ( 灰 区 ?淋巴 
瘤 

中 间 综 合 征 

h 枢 神经 系统 白 血 
病 

中 枢 性 睡眠 呼吸 暂 
停 综 合 征 
中 性 粒 细胞 功能 障 
但 
中 性 粒 台 
病 反 应 


中 





抱 类 和 白 血 


包 明胶 酶 
息 脂 焦 白 
包 增多 症 
中 性 细胞 减少 症 




















Williams-Campbell syn- 
drome 

bronchial asthma 

limb-girdle muscular dy- 
strophy, LGMD 

lipid storage myopathy, 
LSM 

primary PCI 

orthostatic hypotension, 
OH 

implantable cardioverter 
defibrillator, ICD 


insertable loop recorder 
implantable electric car- 

diac devices, IECD 
nail-patella syndrome, 
NPS 


therapeutic hemapheresis 


dense deposit glomerulo- 
nephritis 

fatal familial insomnia, 
FFI 

arrhythmogenic cardiomy- 
opathy 

arrhythmogenic right 
ventricular dysplasia, 
ARVD 

arrhythmogenic right 
ventricular cardiomy- 





opathy 

toxic myopathy 

toxic peripheral neuropa- 
thy 

grey zone lymphoma, 
GZL 

intermediate syndrome 

central nervous system 
leukemia 

central sleep apnea syn- 


drome,CSAS 


disorders of neutrophil 
function 
neutrophilic a& leukemoid 


rea-ction, NLR 
neutrophil gelatinase-asso- 

ciated lipocalin, NGAL 
neutrophilia 


neutropenia 


1711 


1701 
2809 


2817 


1491 
2820 


1335,1351, 
1358,1419,: 
1431,1442 : 

1330 : 

1431 


1598 





2819 
2706 
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1469 
2386 


1848 


2461 


2409 


2409 
2458 





终 未 期 肝病 模型 


肿瘤 坏死 因子 受 体 


绽 人 了 
综合 征 


肿瘤 扑 落 音 

种 族 性 和 良性 家 族 

性 中 性 粒 细胞 减 

型 B 珠 蛋白 生成 
障碍 性 贫血 

重型 再 生 障 碍 性 贫 
血 

重症 肌 无 力 
















周期 性 瘫痪 

周期 性 中 性 粒 细胞 
减少 症 

珠 蛋 白 生 成 障碍 性 
贫血 

蛛网 膜 下 腔 出 血 


主动 脉 鸭 关闭 不 全 
主动 


水 瓣 狭 守 

水 窦 动脉 瘤 
泳 夹 层 分 离 
主动 脉 瘤 








E 观 综合 性 营养 评 
估 法 
主要 组 织 相 容 复合 
体 工 类 分 子 缺 陶 
注意 缺陷 多 动 障碍 


转换 治疗 
锥 虫 病 
锥 体外 系 反 应 


卓 - 艾 综合 征 
自动 化 腹膜 透析 


自发 性 细菌 性 腹膜 
自发 性 
自律 性 





心绞痛 


model of end-stage liver 
disease, MELD 

TNF receptor-associated 
periodic syndrome, 
TRAPS 

tumor plop 

ethnic and benign famil- 


ial neutropenia 


heavy chain diseases. HCD 


B-thalassemia major 


Severe aplastic anemia, 
SAA 

myasthenia gravis 

Severe acute pancreati- 
tis. SAP 

Periodic paralysis 


cyclic neutropenia 
thalassemia 


subarachnoid hemorrhage, 
SAH 

aortic regurgitation. AR 

aortic stenosis, AS 

aortic sinus aneurysm 

aortic dissection 

arotic aneurysm 

coarctation of aorta 

aortitis 

subjective global assess 
ment,SGA 

MHC class I deficiency 


attention deficit hyperac- 
tivity disorder, ADHD 

switch therapy 

trypanosomiasis, Chagas 
disease 

extrapyramidal syndro- 
mes, EPS 

Zollinger-Ellison synd 
rome 

automated peritoneal di- 
alysis, APD 

automatism 

Spontaneous bactenial pen 
tonitis. SBP 

angina pectoris at rest 


automaloty 


中 英文 名 词 对 照 索引 


2049 


2585 


2115 


2767 
1992.2000。 
2001 
1169 


1323,1355 
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中 英文 名 词 对 照 索引 

















自律 性 房 性 心动 过 
速 














自杀 

自身 免疫 病 

自身 免疫 性 多 内 分 
泌 腺 病 伴 念珠 菌 
病 和 外 胚层 发 育 
不 全 

自身 免疫 性 肝病 




















自身 免疫 性 肝炎 

















自身 免疫 性 淋巴 增 
殖 综合 征 


自身 免疫 性 溶血 性 
贫血 
自身 免疫 性 胰腺 炎 





自体 外 周 血 干细胞 
移植 
自体 造 
植 











干细胞 移 











纵隔 气 肿 
纵隔 炎 
总 缺 血 负荷 
总 心房 不 应 期 


阻力 血管 
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automatic atrial tachy- 
cardia, AAT 
suicide 


autoimmune disease 

autoimmune polyendo- 
crinopathy with candi- 
diasis and ectodermal 
dystrophy, APECED 

autoimmune liver disea- 
ses, AILD 

autoimmune hepatitis, 
AIH 

autoimmune lymphopro- 
liferative syndrome, 
ALPS 

autolimmune hemolytic 
anemia, AIHA 

autoimmune pancrea_ 
titis, AIP 

autologous peripheral stem 
cell transplantation 

autologous hematopoiet- 
ic stem cell transplan- 
tation, Auto-HSCT 

mediastinal emphysema 

mediastinitis 

total ischemic burden 

total atrial refractory pe- 
riod, TARP 


resistance vessels 


2312,2351 
2061 
2387 
2387,2532 
1832 
1831 
1477 


1434 


1325 





阻塞 性 睡眠 呼吸 暂 
停 低 通气 综合 征 


组 合 性 淋巴 瘤 

组 织 胞 浆 菌 病 

组 织 多 普 勒 成 像 技 
术 


组 织 细胞 增生 性 坏 
死 性 淋巴 结 炎 
组 织 细胞 增生 症 X 
左 侧 上 腔 静 脉 永存 


左 侧 心脏 交感 神经 
阻 断 术 

左 心房 

左 心室 收缩 末期 内 
径 指数 


左 心室 舒张 末期 内 
径 
左 心室 舒张 末期 容 
积 
左 心室 千张 未 期 压 


左 心室 - 右 心房 沟 
通 


左 型 大 血管 错位 
坐骨 神经 痛 


obstructive sleep apnea 
hypopnea syndrome, 
OSAHS 

composite lymphoma 


histoplasmosis, HP 


tissue Doppler imaging. 


tissue Doppler cchoca 
rdiography 

histocytic necrotizing lym- 
phadenitis 

histocytosis X 

persistent left superior 
vena cava 

left cardiac sympathecto- 
my 

left atrium, LA 

left ventricular end-systol- 
ic diameter indexed, 
LVESDI 

left ventricular end-dias- 
tolic dimension, L-VEDD 

left ventricular end-dias- 
tolic volume, LVEDV 

left ventricular end-dias- 
tolic pressure, LVEDP 

left ventricular-right at- 
rial communication 

L-transposition 


sciatica 
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1796 
1544 


1415 





三 维 标 测 技术 射频 消融 








图 16-3-19 ” 利 甩 
治疗 房 性 心动 过 速 

为 一 无 休止 性 房 性 心动 过 
能 成 功 .应 用 三 维 技术 
止 .巩固 放电 后 再 也 不 能 诱 











站 ": 曾 在 外 


3 次 放电 





> 





三 1.50mV 


=1.50mV 
站 0 9 岁 





| 
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三 0.00mV 





2.08cm 
| 一 一 一 





16-3-34 ”在 CARTO 系统 下 标 测 到 为 部 痕 性 室 速 ,并 成 功 消融 

















100 0 nsoee 


在 CARTO 系统 激动 标 测 到 





图 10-3-35 
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10-3-36 





AARKKRY 体 测 刘 最 下 小 动 刀 4 在 授 计 ARKRKTY 本 
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图 16-3-40 ”峡部 双向 性 传导 阻 济 
上 方向 传导 六 


脉冲 发 生 器 一 一 一 ~ 


\ 


被 动 演 状 导线 





























图 16-5-9 可 植 入 式 心 电 事 








有 内 科学 一 














PT | 


划 八 霜 出 去 则 四 
由 导 可 池 亚 Er 


十 [6 泗 i 
由 I 杰 


加 扒 并 3S 赤 民 
RCA RAL 


f) 痢 本 到 蜂 障 弟 圭 类 责 途 W019IW-21 ,，。 《8-91 国 


























67% 肺 容 芒 





呼 气 肌 评 吸 系统 、 / /= 功能 残 气 生 
\ 一 一 一 肺 
RE 残 所 是 
“ i VE 





-70 -60 -50 -40 -30 -20 -10 0 10 20 30 葡 50 60 70 80 
压力 (emH20 ) 


图 17-2-3 分离 的 肺 .胸壁 ,以 及 合并 的 胸壁 和 肺 的 压力 -容量 曲线 


A 
水 肿 


正常 WQ 
17-2-8 ”正常 和 异常 情况 下 的 通气 与 血 流 比例 










体循环 毛细 血管 le 


0 1 








pp 
矶 层 胸 膜 胸膜 腔 有 驻 层 胸膜 
17-12-1 ”胸腔 液体 转运 机 制 


证 泡 





\. 


Cl,HCO3 H20 


正常 


CFTR | AQP 
CI,HCO; Hz0 








色 17-16-1 








正常 和 变性 纤维 





构 和 功能 
\QP. 水 通 


转运 体 


食道 上 下端 帮 腊 下 让 位 


1 起 








但 性 纤维 化 
平 吸 道 上 皮 结 





复 卜 王位、 低 癌 二、 轩 有 山上 县 








= 实用 内 科学 











图 18-4-3 ”食管 癌 的 内 镜 表 现 








图 18-8-2 大 结 节 性 肝 硬 化 (Wilson 病 ) 
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实用 内 科学 











图 23-7-1 “FFPCIT PET 显 像 脑 多 巴 胺 转运 体 





健康 对 由 (5 MR 融合 向 ， 于 健康 对 晤 和 量 其 师 侈 看病 吓 并 HY | 级 ) 
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